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OZET: Kanjenital kistik adenomatoid malformasyon, terminal brongiyol benzeri yapilarin proliferasyonu ve kist olusumuyla karakterize, akcigerin gergek hamartomatéz, na-
dir bir lezyonudur. Akcigerin konjenital kistik hastaligi ilk defa Bardholinus tarafindan 1687'de bildirilmistir. Fakat, ilk olarak 1949'da Ch'in ve Tang tarafindan spesi-
fik bir antite olarak tanimlanmistir. Lezyon genellikie erken yenidogan déneminde ciddi solunum sikintisina neden olmaktadir. Yagamin ilk yilindan sonra gérdlmesi olduk-
¢a nadirdir ve ok az sayida erigkin olgu bildirilmistir. Bronkografi ile "kistik brongektazi - harabolmus akciger” tanisi ile ameliyata alinan bir olgumuzu sunuyoruz.

ANAHTAR KELIMELER: Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, kistik brongektazi

SUMMARY: Congenital cystic adenomatoid malformation of the lung is an actual hamartomatous rare lesion which characterized by proliferation of terminal bronchiol-like
structures and cyst formation. Congenital cystic disease of the lung was first reported by Bartholinus in 1687, but it has first described a spesefic entity by Ch'in
and Tang in 1949. Etiology of this malformation is not known. The lesion usually causes severe respiratory distress early in the neonatal period. The presentation of
congenital cystic adenomatoid malformation after the first year of life is extremely rare and a few adulthood cases are reported. We present one case that is under-
go operation preoperatively recognise” cystic bronchiectasis-destroyed lung” by bronchographical evaluation.
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GIRIS

Akcigerin gergek hamartomatéz bir lezyonu olan Konje-
nital Kistik Adenomatoid Malformasyon (KKAM), birbirleriyle
iliskili terminal brons benzeri yapilarin proliferasyonu ve ge-
sitli boyutta kistik yapilarin olusumuyla karakterize bir geli-
sim anomalisidir (1). Akcigerin kistik lezyonlarindan kistik
malformasyonlar grubu iginde yeralir. Baslica yenidogan
déneminde gorilur. Yagsamin ilk yillarindan sonra goérilmesi
oldukga nadirdir ve gok az sayida erigkin olgusu bildirilmis-
tir (1,2).

Akcigerin kistik hastalid, ilk olarak 1687'de Bartholinus
tarafindan bildirilmistir. Fakat, konjenital orijinli kistler icer-
sinde degerlendiriimesi yakin gegcmiste olmustur. Koontz,
1925'de ilk olarak literatiirde konuya genis olarak yer ver-
mistir (3). Stowens, 1959'da birbirinden her zaman kolaylik-
la ayrilmayan 5 tip konjenital kistik hastalik tanimlamistir:

1- Alveoler diferansiyasyon eksikligi ve akcigerin bron-
siyal komponentinin kompansatris olarak asiri biilyiimesi ile
birlikte olan mikroskopik kistler,

2- Konjenital kistik bronsektazi,

3- Alveollerin kistik geniglemesi,

4- |glerinde zaman zaman bulunabilen kistlerle akciger
parankimine basi yapan, parankimin adenomatoid veya ha-
martomatdz kitleleri,

5- Kistik pulmoner lenfanjiektazi.

* Atatiirk Gogiis Hastaliklan ve Gogiis Cerrahisi Merkezi Gogiis
Cerrahisi Klinigi Kegioren/Ankara
** Onkoloji Hastanesi Patoloji Departmami Demetevler/Ankara

American Collage of Chest Physicians'in 1966'da yapti-
gina gore, akcigerin kistik lezyonlari su sekilde gruplandirilir
(4) (Tablo 1):

Tabloda yer alan akcigerin konjenital kistik adenomatoid
malformasyonu ilk olarak 1897'de Stoerk tarafindan tanim-
lanmistir (5). Cocuklarda akciger cerrahisinin tarihsel geligi-
mi gostermektedir ki, 1933 yilinda Reinhoff 3 yasinda bir er-
kek gocukta sag st lobdan unilokuler bir konjenital kisti,
1943'de Fischer 1 aylik bir infanttan sag ust ve orta lobu
kistik hastalik nedeniyle rezeke etmisglerdir. 1946'da Gross
3 haftalik bir infantta kistik hastalik nedeniyle sol pnémo-
nektomi uygulamistir. 1950'de Potts 5 giinlilk bir infantta
multilokuler kistik hastalik nedeniyle lobektomi yaptigini bil-
dirmistir. 1954'de Swan 31 giinlik bir bebege biyiyen kist
nedeniyle orta lobektomi, Mimis 23 saatlik bir bebege kistik
hastalik nedeniyle sol alt lobektomi yapmislardir (3,4). Cer-
rahisinin ok eskilere dayanmasina karsin, tablonun bir kli-

Tablo : Akcigerin Kistik Lezyonlar: )

A- Kistik malformasyon
1- Tek kist
2- Cok sayida kistler
3- Kistik sekestrasyon
4- Kistik adenomatoid malformasyon
5- Diffuz kistik lenfanjiektazi
B-Konjenital pulmoner kist
1- Tek kist ;
a- Asemptomatik
b- Parankime baski olugturan ve lob bronglari ile baglantili
2- Cok sayida kistler
3- Kistik brongektazi
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Resim 1: Posteroanterior akciger grafisinde sol
hemitoraksta iist alanda yer yer agiklik gésteren,
nonhomaojen gilge koyulugu, trakea ve mediastende sola
yer degigtirme.

nik antite olarak literatiirde tanimlanmasi Ch'in ve Tang ta-
rafindan 1949'da yapilmistir (3).

OLGU SUNUSU

I. G., 6 yasinda erkek gocuk olup, kiiglkliginden beri
aralikll prodiktif 6ksuriik, bir aydir ateslenme yakinmasi
varmig. Yakinmalar 6zellikle Usuttigiu donemlerde artiyor-
mus. Kisa sireli tedaviler gérmis. Daha énce gecirilmis
baska bir hastalik tanimlanmiyor. Olgumuzun hastaneye
yatisindan 1 ay once yilksek atesle seyreden bir hastalik
nedeniyle bir kiz kardesi eksitus olmus. Bunun izerine
kontrol amaciyla gittikleri bir baska hastanede ¢ekilen rad-
yografilerde, yabanci cisim aspirasyonu-atelektazi dusiini-
lerek acilen hastanemize génderilmis. Yapilan retrospektif
arastirmada olgumuz ve kardesi arasinda baginti kurulama-
du.

Fizik muayenede, hafif solunum sikintisi disinda genel
durumu oldukga iyi idi. Inspeksiyonda pectus carinatum'u
vardi. Palpasyonda bilateral ekspansiyon kisitli, perkis-
yonda solda matite aliniyordu. Oskiiltasyonda solda ist
alanda bronsiyal solunum sesi aliniyor, orta ve ait alanda
solunum sesleri azalmisti. Sag akcigerin muayene bulgulan
normaldi. Kalp tepe atimi, orta klavikuler gizgide, 5. inter-
kostal aralikta S1S» olarak duyuluyordu.

Posteroanterior akciger grafisinde, sol hemitoraksta st
alanda yer yer agiklik gésteren nonhomojen gdlge koyulu-
gu, trakea ve mediastende sola yer degistirme goruliyor
(Resim-1). Sol yan toraks grafisinde, sternumun pectus ca-
rinatum ile uyumlu deformitesi, retrosternal alanda genisle-
me izleniyor (Resim-2).

Hastaya, "yabanci cisim aspirasyonu-atelektazi" 6n ta-
nisiyla genel anestezi altinda rijit bronkoskopi yapildi. Sol
sistemde endobronsiyal patolojiye rastlanmadi. sol sistem-
den pirilan materyal geliyordu. Brons mukozasi hiperemik,
édemli, lob ve segment agizlari konsantrik daralma gosteri-
yordu. Brons lavaji yapildi. Kiltirde hemolitik E. Coli ve
Proteus dredi.

Bronkografilerde, sol akcigerin kistik degisiklikler gos-

Resim 2: Sol yan toraks grafisinde, sternumun pectus
carinatum ile uyumlu deformitesti, retrosternol alanda
genigleme.

teren brong yapisi ve harab olmus akciger goriiniimii gozle-
niyor. Sag bronkogram normal olarak degerlendirildi (Resim-
3-4).

Rutin laboratuvar incelemelerinde sonuglar normal sinir-
lardaydi. Nonspesifik tedavi ile hazirlanan hasta, "sol hara-
bolmus akciger" éntanisiyla ameliyata alindi. Standart pos-
terolateral torakotomi ile 5. interkostal araliktan toraksa gi-
rildi. Gozlemde, sol akciger toraks duvarina, diyafragmaya
ve mediastene ince bridlerle yapisik, parankim soluk pembe
renkliydi. Palpasyonda akciger parankimi lastik kivaminda ,
yer yer ince duvarl kistik yapidaydi. Klasik pnémonektomi
uygulandi.

Cerrahi spesimen makroskopik incelemesinde, 13.5 X
10 X 4 cm. boyutundaki lobektomi materyalinin kesit ylize-
yinde yer yer en blyigi 1 cm. en kigligi 0.4 cm. gapinda
kistik yapilar gérildi.

Mikroskopik incelemede ise az sayida psddostratifiye
silendirik silyali epitelle gevrili, genis alanlarda tek siral ki-
bik epitelle cevrili kistik karakterli bronsiyol benzeri yapilar
gorildl. Bu yapilarin gevresinde bazi alanlarda olgun kikir-
dak alanlan ve glandiiler yapilar gevresinde yer yer follikil
olusturan lenfositer infiltrasyon izlendi. Bir alanda ise tama-
men musindz sekrekyon yapan glandlardan olusmus bir
ada bulunuyordu. Bu yapilar, gevrelerindeki diizenli yapida
alveollere gegis gostermektedir. Alveollerin lUmenleri ise
eritrosit doludur (Resim-5-6).

Bu histopalolojik bulgularla olgu, "Konjenital Kistik Ade-
nomatoid Malformasyon - Kartilajindz varyant” olarak de-
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Resim 3: Bronkografide, sol sistemde kistik degisiklikler
gosteren brong yapisi ve brongektaziye bagh harabolmus
akciger goriiniimii.

gerlendirilmistir.

TARTISMA

Akcigerin kistik hastalid, ilk olarak 1687'de Bartholinus
trafindan bildirilmistir. Akcigerin konjenital kistik adenoma-
toid malformasyon ilk olarak 1897'de Stoerk tarafindan ta-
nimlanmistir. Stoerk, olgusunu "kistik fétal bronsiyal ade-
nom" adiyla bildirilmistir (3,5). Bugiine kadar yaklasik 100
olgu bildirilmistir (5-7). Olgular, Ch'in ve Tang (1949), Bel-
ganger, la Fléche ve Picard (1964) ve Dempster (1969) ta-
rafindan derlenmistir (3).

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, bronsiyol
benzeri yapilarin proliferasyonu ve kist olusumuyla karak-
terize, hamartom ozelligi tasiyan, akciger embriyogenezinin
bozuklugu sonucu ortaya gikan nadir bir lezyondur. Oster
ve Fortune (1978) (8) ile Miller ve ark. (1980) (9)'na godre
embriyogenezin 5. ve 6. haftalari arasinda terminal solunum
elementlerinin anormal gogalmasi sonucu gorilir. Embriyo-
lojik yagsamin 2. ayinin ilk glinlerinde 6n barsagin gelisimi,
pulmoner divertikiliin olusumuna yolagar. Divertikul hizla

S O

Resim 4: Sol pnémonektomi sonrast kontrol filmi.

asagl dogru biyuyip ikiye ayrilir ve 5. haftada lober mimari
secilebilir hale gelir. Altinci haftada ie kikirdak yapi taninabi-
lir. Hizla biylyen bu divertikil ventra ve dorsal aorta ara-
sindaki zengin damaragina dogru gikinti yapar (6). Bronsla-
rin kikirdak ve seromusindz bezler gibi tipik komponentleri-
nin yoklugu embriyogenezin 10. haftasindan énce ortaya
¢tkan gelisim bozuklugunun sonucu olarak gériilmektedir
(Waddell, 1949) (5). Kisaca, patolojinin primer akciger to-
murcugu (3-4. haftalar) ve kikirdak gelisiminin baslangici
(10. hafta) evreleri arasinda ortaya ¢iktigi distnilmektedir.
Ancak, kartilojindz varyantta olayin daha geg¢ bir donemde
olustugu ileri sUrilmektedir (1,2,7,10,11).

Sonug olarak terminal solunum elemanlarinda anormal
bir proliferasyon goérilir (1,2). Etyopatogenezden sorumlu
spesifik bir faktdr belirlenmemis, cins ve irk ayrimi gosteril-
memistir (2,4). KKAM, tim loblarda tanimlanmistir, 6zellikle
tercih ettigi bir lokalizasyon yoktur (2). Fakat, genellikle tek
taraflidir ve tek bobla sinirlidir. Miller ve ark. (9)'na gére, Ust
ve alt loblar esit olarak tutulur. orta lob tutulumu nadirdir.
Multilobar tutulum da unilateral olarak kalir (6). Literatiirde
bildirilen olgulardan yalniz biri bilateraldir ve bu olgu da Ch'in
ve Tang'in orijinal serisine aittir (3).

KKAM'nu tanimlamada kullanilan histolojik kriterler

£ e e

Resim 5-6: Olgunun mikroskopik bulgular:: Kistik glandiiler alanlar ve komsuluklarindaki kartilajinéz alanlar,
arada lenfositler infiltrasyon, miikiz bez topluluklar: (H & E, X 100).
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Kwittken ve Reiner (8) tarfindan su sekilde ézetlenmistir:

1- Birbiriyle iligkili psodostratifiye silyali silendirik veya
tek sirali kiibik epitelle cevrili irili ufakl kistler seklinde géri-
len terminal solunum yapilarinda "adenomatoid” artist,

2- Mukozanin polipoid yapilar olusturmasi ve bronsiyal
tipte epitelle gevrili kistik yapilarin duvarlarinda elastik doku
artisl,

3- Hastalikh akciger iginde kalmis normal bronsiyol di-
sindaki kistik parankimde kikirdak parcalarinin olmamasi,

4- Yer yer mukojenik hiicrelerle cevrili alveol gruplari,

5- inflamasyon olmayisi (1,3,5,7,10,11).

Ancak, son zamanlarda kiigiik klksrdak adalari iceren ve
mukojenik odaklari olmayan olgular da yayinlanmistir
(7,10). Ayni zamanda, inflamasyonun olmayisi yeni dogan-
larda tani i¢in 6nemli bir kriterken, daha yasli grubun hemen
hepsinde inflamasyon gorilmektedir (1,2,10).

Klinik, makroskopik ve mikroskopik ozelliklerine gbre
Stocker ve ark. (11) lezyonu {g grupta siniflandiriimistir.

Tip | lezyonlar; tek veya ok sayida biylk (gapi 2
cm.'den biylk) kistlerden olugmuslardir. Siklikla mediasti-
nal herniasyona neden olurlar. Kistler silyali psddostratifiye
silendirik epitel ile gevrilidir. Kist duvarlari bol miktarda diz
kas ve elastik doku igerir. Olgularin 1/3'Unde mukus salgila-
yan hicreler ve nadiren duvarlarda kikirdak géralur. Kistler
arasinda normal alveol gérilebilir. En sik rastlanan ve yal-
niz erigkinlerde bildirilen tiptir (Avitabile ve ark. (1)). Pro-
gnoz iyidir. Preoperatif radyografik inceleme sirasinda tipik
multikistik yapi varsa tani konabilir. Kistik yapilar ve normal
broslar arasinda baglanti genellikle gorillr.

Tip Il lezyonlar; silyah kiibik epitelden silendirik epitele
kadar degisen, nadiren de silyali psddostratifiye epitelle
cevrili gok sayida kigik kistten olusur. Bu tip kistler yanin-
da, solunum bronsiyoli ve geniglemis alveollere benzer si-
lendirik epitelle gevrili yapilar da bulunur. Mikéz hiicreler ve
kikirdak yoktur. Siklikla genitolriner ve gastrointestinal sis-
temleri etkileyen diger konjenital anomaliler de goriilir
(Stocker ve ark. (11}} Prognozu kétidir.

mediastinal yer degistirmeye neden
olan biyik, kistik oimayan lezyonlardir. Bronsiyol benzeri
yapilar silyali silyali kiibik epitelle gevrilidir ve arada silyasiz
kibik epitelle gevrili alveol boyutunda yapilar gorulir. Pro-
gnozu kétudir.

Ayrica ve Dijk ve Wagenvoort (5) da KKAM'nu yukardaki
siniflandirmaya karsilik gelecek sekilde kistik, ara (interme-
diate) ve solid olarak g alt gruba ayirmiglardir.

KKAM'un damarlanmasi pekgok olguda normaldir. An-
cak, zaman zaman anormal damarsal baglantilar gérildigi
bildiriimektedir. Pulmoner arterin dallari tarafindan damar-
landig1 gdsterilmistir (5). Fakat bu olgular histoloik olarak
pulmoner sekestrasyondan ayrilamamaktadir (Avitabile ve
ark., 1984 (1)).

Tek ve en 6nemli tani araci, akciger rontgenogramlari-
dir. Craig ve ark. 1956'da bu malformasyonun radyolojik
bulgularini tanimlamiglardir. Rontgenogramlar karakteristik-
tir. Cesitli buyiklik ve sekillerde su dansitesinde, 1sik ge-
cirgen, sinirlan genellikle oldukca sekillerde su dansitesin-
de, 151k gegirgen, sinirlari genellikle oldukga keskin kistik
alanlar igeren intrapulmoner kitle gériilir (3,4). Gogis asi-
metrisi daime gorilebilir. Kalp ve mediasten yer degistirmis-
tir ve hasta lob diger kistik lezyonlarda oldugu gibi kars! ta-
rafa herniye olmustur (4). KKAM'un erigkin yasta belirlen-
mesi gigtir. ik olgular (Avitabile ve ark. (1) ile Hulnick ark.
(12) tarafindan 1984'de bildirilmistir. Yetiskin tip KKAM'un
radyolojik bulgular akciderin alt loblarinda yerlesmis tek ve-
ya gok sayida ince duvarli kistler seklindedir. Kistlerin igin-

de hava-sivi seviyesi olabilecegdi gibi, ici tamamen siviyla
dolu kistler intrapulmoner kitleleri taklid edebilir (12).

KKAM'un klinigine 6zellikle infantlarda, maternal hidram-
nioz ve erken dogum, fotal anazarka siklikla eslik eder
(4,5). Anazarkanin (% 42), mediastinal yer degistirmeye
bagli, vena cava ve sag auricula'nin baski altinda kalmasi
sonucu oldugu disunilmektedir (3,4).

Pekcok olguda hayatin ilk haftasi iginde ciddi solunum
sikintis1 olmaktadir. Tasikardi ve siyanoz da olaya katilr.
Semptomlarin, kitle tarafindan baski altinda kalan normal
akciger dokusu ve mediastenin yer degistirmesine bagl ol-
dugu disiniUlmektedir (2-6). Erken donemde solunum sikin-
tisi gegiren infantlarda akciger dokusu amfizematoz karak-
terdedir. Icleri hava dolu olan kistler birbirleri ile baglantili
olabilirler, fakat lob bronglarn ile olan baglantilari her zaman
gosterilemeyebilir (2). Daha az siklikla, lezyon tekrarlayan
solunum yollar infeksiyonlari nedeni ile ileri gocukluk d6-
nemlerinde ve hatta erigkinlerde de gdérulebilir (1).

KKAM'a gesitli sistemleri ait anomaliler de eslik eder:
Maternal hidramnioz,. anazarka, prematurite, Potter Send-
romu, jejunal atrezi (4); hidrosefali, renal agenezi (13); hi-
poplastik, displastik olmayan bobrek, gastrik duplikasyon
kisti, multiseptali dalak, ventrikiiler septal defekt, pulmoner
sekestrasyon, konjenital diyafragma defekti, yumusak da-
magin bilateral yardi olarak gériilen Pierre Robin anomalisi,
glossoptozis, makroglossi, kiclk mandibula, bifid uterus,
serviks ve vajina, hipertelorizm (14).

Bu klinik prezantasyonlarla KKAM, 3 farkl sekilde gorii-
lir:

1- Yenidoganda veya perinatal élimle seyderen, bunla-
rin gogunda anazarka, prematirite, maternal hidramniozun
eslik ettigi tip,

2- Yenidoganda akut gelisen, progresif seyreden solu-
num sikintisinin oldugu tip,

3- Daha biyiik infantlarda veya gocuklarda akut veya
kronik seyreden pulmoner infeksiyonlarin géruldigi tip

Genellikle KKAM, yetigkinlerin kistik lezyonlari arasinda
yeralmaz (2). Yine de, klinik veya patolojik ydnden ayirici
tanida, postpndémonik pnémotosel, kistik bronsektazi, kon-
jenital lober amfizem, intrapulmoner bronkojenik kist ve int-
ralober sekestrasyon distntimelidir.

Pnémotoselde, KKAM'da gériilen kompleks epitelyal ve
stromal elemanlar yoktur. Bronsgektazi, kist duvarinda kikir-
dak plaklari ve bronsiyal bezlerin olmayisi ile ayrilir. Konje-
nital lober amfizemde alveollere rastlanmaz. Operasyon si-
rasinda tutulan loba, sistemik dolagimdan gelen anormal bir
arter goriilmezse, pulmoner sekresyon ekarte edilir. Intra-
pulmoner bronkojenik kist, hiler yerlesimi, tek olusu, duva-
rinda misindz bezler ve kikirdak igermesi, ancak alveollere
direkt baglantisinin olmayisiyla ayrilir (1,14).

KKAM'un "kartilajinéz varyanti” ise pulmoner hamartom
ile kangtinimamalidir. Genellikle 6. dekatta goriilir. Pediat-
rik yas grubunda son derece nadirdir (7).

KKAM'un klinigi ve tedavisi belirlendigi yasa baghdir.
Yenidogan déneminde solunum sikintisi ile kendini gosterir
ve acil cerrahi girisim gerekir. Yenidogan déneminden sonra
tesbit edilen olgularin ise kronik bir gidis vardir ve asempto-
matik olabilirler. Siklikla tekrarlayan solunum yollari infeksi-
yonlari goriilir.

Bazi yazarlar lezyondaki kist boyutunun yasla ilgisi ol-
dugunu soylerken (15), bazilan ise bdyle bir iligskinin olma-
duni ileri sirmektedirler (14).

Lobun tutulma orani da oldukga degiskendir. Bazi seri-
lerde daha kigiik ¢ocuklarda daha biyik tutulum orani ol-
dugu belirlenmigtir. Bu da kiiglik lezyonlarin uzun bir siireg-
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ten sonra komplikasyonlarla kendini gsterdigini distindi-
rir (15).

Olgumuz, klinik ve histomorfolojik bulgulariyla KKAM Tip
Il - kartilajin6z varyant ile uyumludur. Olgumuz yeniden ha-
tirlatmaktadir ki, KKAM, ileri cocukluk dénemlerinde de go-
rilebilir ve yalniz yenidogan donemine 6zgii degildir ve ince
duvarh, orijini bilinmeyen kistlerde akla gelmelidir (2).
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