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Prenatal konjenital kistik adenomatoid malformasyon tanisi
alan bebeklerin postnatal izlemi
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Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is a congenital
hamartomatous lesion of the lung, characterized by aberrant proliferation of
terminal bronchioles together with various cystic and solid structures. This
entity was renamed recently as congenital pulmonary airway malformations
(CPAM). Ultrasonography is the chief modality for prenatal diagnosis between
16-32 weeks of pregnancy. Polyhydramnios, hydrops, pulmonary hypoplasia,
and mediastinal shift can also be detected synchronously. In this study, we
evaluated retrospectively the records of infants prenatally diagnosed with
CPAM who were hospitalized between 2001 and 2012 in Hacettepe University
ihsan Dogramaci Children’s Hospital, Neonatal Intensive Care Unit. Prenatal
diagnosis and postnatal outcome were compared. In the last 10 years, nine
neonates were born with a prenatal CPAM diagnosis. 66.7% of the infants
were asymptomatic. Complications such as polyhydramnios, hydrops, pulmonary
hypoplasia, and mediastinal shift were not observed in any of the cases.
The mean follow-up period was 3+3.7 years; two cases dropped out in the
long-term follow-up. Postnatally, two cases were diagnosed with pulmonary
sequestration (22.2%), one with CCAM type 1 (11.1%), one with thymic
cyst (11.1%), one with bronchogenic cyst (11.1%), and one with congenital
lobar emphysema (11.1%). Spontaneous resolution of the cysts was observed
in two cases. As a result of recurrent pneumonia, lobectomy was performed
in one case; it was diagnosed pathologically as CCAM type I. There was
no mortality. In conclusion, although discrepancies exist between antenatal
and postnatal diagnoses, ultrasonography has an important role in both the
diagnosis and management of CPAM.
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OZET: Akcigerin hamartomatdz bir lezyonu olan konjenital kistik adenomatoid
malformasyon (KKAM), birbirleriyle iliskili prolifere terminal bronsioller, kistik
ve solid yapilar ile karakterize olan bir dogustan anomalidir. Son yillarda
bu anomali, konjenital pulmoner hava yolu malformasyonlar: adi altinda
yeniden gruplandirilmistir. Prenatal tami1 gebeligin 16-32. haftalar arasinda
ultrasonografi ile konulabilir, lezyona ek olarak polihidroamnios, hidrops,
pulmoner hipoplazi ve mediastinal ¢ekilme saptanabilir. Bu ¢alismada 2001-
2012 yillar1 arasinda Hacettepe Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi
Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’nde prenatal KKAM tanisi ile yatan bebeklerin
kayitlar1 retrospektif olarak incelenerek, prenatal bulgular ile postnatal
semptom ve bulgularin uyumu degerlendirildi. Son 10 yilda hastanemizde
antenatal KKAM tanisiyla dokuz bebek dogdu. Postnatal izlemde hastalarin
66.7%’si asemptomatik seyrederken, hi¢cbir vakada pnomoni, pnomotoraks
veya mediastinal ¢ekilme gibi komplikasyonlar goriilmedi. Ortalama izlem



72 Kdstel ve ark.

Cocuk Saghgr ve Hastaliklar: Dergisi * Nisan-Haziran 2013

siiresi 3.0+3.7 yil olan vakalarin uzun donemli izlemlerinde iki vaka (22.2%)
izlemden ¢ikti; iki vakada (22.2%) pulmoner sekestrasyon, bir vakada (11.1%)
KKAM tip 1, bir vakada (11.1%) timik kist, bir vakada (11.1%) bronkojenik
kist, bir vakada (11.1%) konjenital lober amfizem saptandu. iki vakada (22.2%)
kistlerde rezoliisyon goriildii, bir vakada tekrarlayan enfeksiyonlar nedeniyle
lobektomi yapilmasi iizerine KKAM tip 1 tanist kondu. Hi¢bir vakada mortalite
izlenmedi. Sonugta, antenatal ve postnatal tanilar arasinda farklilik olmakla
birlikte KKAM tan1 ve izleminde antenatal ultrasonografinin 6nemli bir yeri
oldugu goriildii.

Anahtar kelimeler: konjenital kistik adenomatoid malformasyon, konjenital pulmoner
hava yolu malformasyonu, yenidogan, ultrasonografi.

Akcigerin gelisimsel anomalileri alt-iist hava
yollarini ve akciger parankimini de ilgilendiren
bir grup heterojen yapisal bozuklugu igerir.
Bunlar icerisinde en sik goriilen, konjenital
kistik adenomatoid malformasyonlarin (KKAM)
insidans1 1:25000-35000 canli dogum olup,
oldukga seyrek goriilen bir hastalik grubudur.
Son yillarda dnceden tanimlanmis patolojik
bulgulara uymayan gruplarin eklenmesi ve
Stocker siniflamasinin yenilenmesiyle birlikte
bu anomali konjenital pulmoner hava yolu
malformasyonlar1 (KPHM) adi altinda yeniden
gruplandirilmistir (Tablo I).1.2

Akcigerin hamartomat6z bir lezyonu olan
KKAM, birbirleriyle iliskili prolifere terminal
bronsioller, kistik ve solid yapilar ile karakterize
olan bir dogustan anomalidir. Gebeligin
dordiincii-sekizinci haftasinda bronsiyoalveoler
matiirasyonun duraklayip mezenkimal
hiicrelerin asir1 ¢ogalmasi sonucu meydana
gelir, ici siliyali ya da kiiboidal epitelle doseli,
multipl kistik yapilar ve fonksiyone olmayan
solid akciger dokusundan olusur.? Hiicre
proliferasyonu ve apoptoz arasindaki dengenin
bozulmasi KKAM patogenezinde Onerilen
hipotezlerden biridir. Hastalik sporadik olarak
goriilmektedir. Apoptotik yolakta gorevli DICER
mutasyonlariyla giden tip 4 KKAM disindaki alt
tipler i¢in genetik yatkinlik tanimlanamamustir.#

Prenatal tarama programlarinin gelismesiyle

birlikte antenatal tanimlanan KKAM olgular1
artmaktadir. Kistik lezyonlarda biiyiime 20.
gebelik haftasindan sonra hizlanir, 28. haftada
en {list diizeye ulasir, sonrasinda lezyon
boyutlarinda kii¢ilme baslar. Prenatal tani
gebeligin 16-32. haftalar1 arasinda ultrasonografi
ile konulabilir.# Fetal klinik bulgular degiskendir;
lezyona ek olarak polihidroamnios, hidrops,
pulmoner hipoplazi ve mediastinal ¢ekilme
saptanabilir. Hastalarin ¢ogu postnatal dénemde
asemptomatiktir; ancak bir kisminda solunum
sikintisi, respiratuvar distres sendromu,
pnomotoraks, pnémoni goriilebilir.> Bu
retrospektif calismada klinigimizde prenatal
KKAM ontanist ile dogan bebeklerin postnatal
demografik ve klinik 6zelliklerinin prenatal
bulgularla iliskisi degerlendirilmistir.

Materyal ve Metot

2001-2012 yillar1 arasinda Hacettepe Universitesi
Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Yenidogan
Yogun Bakim Unitesi’nde prenatal KKAM tanisi
ile yatan bebeklerin kayitlar1 retrospektif olarak
incelendi. Calismaya prenatal olarak KKAM
tanis1 almis hastalar alinirken, intrauterin
donemde termine edilmis KKAM tanisi alanlar
calisma dig1 birakildi. Calismaya alinan hastalarin
postnatal demografik o6zellikleri kaydedildi;
hastalarin postnatal izlemlerinde gelisen klinik
semptom ve bulgular, komplikasyonlar, akciger
filmleri, tomografileri, ve postnatal tanilari

Tablo I. Konjenital kistik adenomatoid malformasyon tipleri.?

KKAM tipleri Ozellikler Goriilme siklig
Tip O Trakeal-brons kokenli asiner displazi %2

Tip 1 Brons-bronsiol kokenli biiylik kistik lezyon (kist ¢ap1i: 2-10 cm) %60-70
Tip 2 Bronsiol kokenli kiigiik kistik lezyon (kist ¢ap1: 0.5-2 cm) %20

Tip 3 Bronsiol-alveolar kanal kokenli adenomatoid lezyon %10

Tip 4 Distal asiner kokenli biiyiik kistik lezyon %10
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degerlendirildi. Prenatal bulgular ile postnatal
semptom ve bulgularin uyumu arastirildi.

Bulgular

Son 10 yilda hastanemizde prenatal KKAM
tanisiyla dokuz bebek dogdu. Bunlarin yedisi
(%77.8) erkek ve ikisi (%22.2) kizdi. Ortalama
gebelik yaslar1 37.8+1.2 hafta ve dogum
agirliklar1 3043357 gr idi. Hastalarin ortalama
besinci dakika Apgar skorlar1 8.8+3.3 iken,
yalnizca bir vakada resiisitasyon ihtiyaci oldu
(%11.1). Postnatal izlemde hastalarin %66.7’si
asemptomatik seyrederken, hicbir vakada
pnomoni, pnémotoraks veya mediastinal gekilme
gibi komplikasyonlar goriilmedi. Ortalama izlem
siiresi 3.0+3.7 yil olan vakalarin uzun dénemli
izlemlerinde iki vaka (%22.2) izlemden ciktr.
Iki vakada (%22.2) pulmoner sekestrasyon, bir
vakada (%11.1) KKAM tip 1, bir vakada (%11.1)
timik kist, bir vakada (%11.1) bronkojenik
kist, bir vakada (%11.1) konjenital lober
amfizem saptandi. Vakalarin ikisinde (%22.2)
kistlerde rezoliisyon saptanirken, bir vakada
devam eden radyolojik kistik bulgular ve
tekrarlayan enfeksiyonlar nedeniyle lobektomi
yapilmasi {izerine KKAM tip 1 tanis1 kondu.
Pulmoner sekestrasyon ve bronkojenik kist
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tanilariyla izlenen heniiz siit gocugu déneminde
olan hastalar halen asemptomatik gitmekte,
izlemleri siirmektedir. Prenatal KKAM tanisi
alan vakalarin hicbirinde mortalite izlenmedi
(Tablo 1II).

Tartisma

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon,
antenatal taramalarda ultrasonografi ile
tanimlanabilmekte; ancak tanisal hatalar sik
goriilmektedir. 2010 yilinda Ingiltere’de 37 hasta
ile yapilmis bir ¢alismada hastalarin %70’ine
antenatal ultrasonografi ile tan1 konmus, %55’
dogumdan sonra semptomatik bulunmustur. Bu
calismada antenatal ultrasonografinin KKAM
tanisindaki pozitif prediktif degeri %66 olarak
bulunmustur.® Antenatal manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) lezyon boyutlarini
gostermede, morfolojik ve volumetrik
degerlendirmede yardimci olabilir.” Ayirict
tanida konjenital lober amfizem, pulmoner
sekestrasyon, bronkojenik kist, konjenital
diyafram hernisi ve interstisyel amfizem gibi
kistik akciger hastaliklar1 diistiniilmelidir.

Prenatal tani konan hastalarda postnatal
doénemde tani akciger filmi ile dogrulanir,

Tablo II. Son 10 yilda antenatal konjenital kistik adenomatoid malformasyon tanisi alan hastalarin
demografik ve klinik ozellikleri.

Cinsiyet
Erkek
Kiz

Prenatal ultrasonografi bulgulari
Plevral eflizyon

Gebelik yast (hafta)
Dogum agirlig1 (gr)
Besinci dakika Apgar skoru

Semptom varlig1
Solunum sikintist*

Postnatal tani

KKAM

Pulmoner sekestrasyon

Bronkojenik kist

Timik kist

Konjenital lober amfizem
Cerrahi girisim

Lobektomi

Eslik eden konjenital anomali
Mortalite

7 (%77.8)
2 (%22.2)

1 (%11.1)
37.8+1.2

3043+357
8.8+3.3

3 (%33.3)

1 (%11.1)
2 (%22.2)
1 (%11.1)
1 (%11.1)
1 (%11.1)

1 (%11.1)

Yok
Yok

Ortalama=standart sapma.
*Takipne, inleme, retraksiyon, oksijen gereksinimi.
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Altinct aya kadar bir kez hastalara yiiksek
coztintirlikli akciger tomografisi ¢ekilmesi
onerilmektedir. Direkt radyografide boyutlari
degisken ve mediastinal sifte neden olabilen
coklu kistler goriilebilir. Ancak hayatin ilk
giinlerinde bu kistlerin i¢i sivi dolu oldugundan
grafide homojen dens goriintimler olabilir. Bu
swvilar bronsiyal, lenfatik ve dolasim sistemi
tarafindan zamanla emildikge kistler radyoliisen
hale gelirler. Tomografi lezyonlarin yayginligi,
kistik yapist ve varsa konsolide alanlar veya
baska yapisal anomaliler hakkinda bilgi verir.8

Prenatal donemde Crombleholme ve arkadaslari®
tarafindan gelistirilen CVR oranina goére
hastalarin postnatal donemde prognozlari
ongoriilebilmektedir. CVR orant (kist cap1/
fetal bas cevresi) 1.6’nin iizerinde olan vakalar
fetal hidropsla sonuglanirken, 0.56’nin altinda
olan vakalarda postnatal dénemde iyi sonuglar
elde edilmektedir. Ayrica fetal donemde goriilen
polihidramnios, mediastinal sift, plevral
efiizyon gibi bulgular da postnatal gidisi
olumsuz etkilemektedir. Bu durumda antenatal
donemde intrauterin kist bosaltilmasi, kisti
besleyen arterin embolizasyonu yapilabilir;
fetal plevral efiizyon varliginda plevroamniyotik
sant konulabilir.10 Hastalarin %80’i neonatal
dénemde asemptomatik gitmekte, %15-50’sinde
iskemi ve apoptoza sekonder spontan
rezollisyon goriilmektedir.l.1! Semptomatik
hastalar yenidogan déneminde respiratuvar
distres sendromu, pulmoner hipertansiyon
veya takipne seklinde bulgu verebilirler.
Bizim hastalarimizin da %33’tinde yenidogan
doéneminde yalnizca takipne goriilmistir.
Calismamiza dahil edilen olgularin CVR oranlari
Ol¢lilmemistir; ancak olgularin yalnizca birinde
plevral eflizyon saptanmis, diger olgularin
hi¢birinde polihidramnios, mediastinal
sift, plevral eflizyon gibi olumsuz prognoz
gostergelerine rastlanmamuistir.

KKAM tanist ile izlenen hastalarda ilerleyen
yaslarda tekrarlayan pndmoniler, siyanoz,
solunum sikintisi ve pnémotoraks goriilebilir.12
Semptomatik olan KKAM vakalarinda cerrahi
rezeksiyon Snerilmektedir. 1996-2008 yillarinda
yapilmis calismalari kapsayan bir meta-
analizde asemptomatik hastalarda cerrahi
komplikasyon orani %3.2 olarak saptanmis,
komplikasyonlar i¢in ortanca yas yedi ay
olarak belirtilmistir.!3 Hastalarda tekrarlayan
enfeksiyon sikligini azaltmak, malignensi riskini
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ortadan kaldirmak icin erken cerrahi rezeksiyon
onerilmektedir. Ayrica iki yas altinda yapilan
cerrahi girisimlerin, sonrasinda kompansatuar
akciger gelisimi devam ettigi i¢in solunum
fonksiyonlarinda ve akciger kapasitesinde
bozulmaya neden olmadig1 gdsterilmistir.
Bu nedenle asemptomatik vakalarda
da cerrahi rezeksiyon onerilmektedir.13-15
Bizim izlemimizde dokuz vakadan birine
tekrarlayan pnodmoni nedeniyle cerrahi girisimde
bulunulmustur. Diger hastalarda erken cerrahi
girisim diistiniilmemistir.

KKAM vakalarina yarik damak, renal agenezi,
skolyoz gibi anomaliler eslik edebilmekte;
Potter sendromu ve gastrointestinal atreziler
goriilebilmektedir.1>-17 Bizim vakalarimizda
herhangi bir anomaliye rastlanmamuistir.

Sonug olarak kisitli hasta sayis ile yapilan bu
retrospektif calisma, antenatal tani ile postnatal
tant arasinda 6nemli farkliliklar olabilecegini,
ancak antenatal bulgularin postnatal klinik
hakkinda 6nemli ipucu sagladigini gostermistir.
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