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Ozet

Amag: Prenatal tan1 almig bilateral Tip 1 konjenital kistik adeno-
matoid malformasyon olgusunun sunulmasi ve yénetiminin tarti-
silmasi amaclanmustir.

Olgu: Yirmi yedi yasinda gravida 4, parite 2, abort 1 olan gebe
25+5 gebelik haftasinda hidrops fetalis 6n tanis1 nedeniyle klinigi-
mize refere edilmistir. Fetiisiin degerlendirilmesinde bilateral ak-
cigerlerde en biiytigii 26x24 mm boyutlarinda multilokiiler aneko-
ik kistik yapular, kalp aksmm sola kaydig: ve yogun assit saptand.
Diger sistemlerin muayenesinde ek anomali saptanmadi. Tip 1
konjenital kistik adenomatoid malformasyon 6n tanist konularak;
aile fetiistin prognozu agisindan bilgilendirildi ve gebeligin termi-
nasyonu bir secenek olarak sunuldu. Postmortem patoloji incele-
mesinde de tani dogrulandi.

Sonug: Tip 1 konjenital kistik adenomatoid malformasyon olgula-
rinin ayirici tanist ve eslik eden diger anomalilerin varligi yonetim
agisindan 6nemlidir. Erken fetal hidropsun eslik ettigi bilateral
Tip 1 konjenital kistik adenomatoid malformasyon olgularinda
prognoz kot olup; gebeligin tahliyesi 6nerilebilir.

Anahtar sozciikler: Bilateral konjenital kistik adenomatoid mal-
formasyon, prenatal tani, yonetim.

Giris

Konjenital kistik adenoid malformasyon (KKAM)
terminal bronsiyollerin proliferasyonu ve anormal al-
veoller geligim ile karakterize hamartomat6z bir akei-
ger lezyonudur."” Etiyolojisi tam olarak ortaya konula-

Bilateral type 1 congenital cystic adenomatoid
malformation: a case report

Objective: It is aimed to present a case of bilateral type 1 congen-
ital cystic adenomatoid malformation which is prenatally diag-
nosed, and to discuss the management in these cases.

Case: A 27-year-old, gravida 4, parity 2, abort 1 patient was
referred to our clinic with an initial diagnosis of hydrops fetalis at
25+5 weeks gestation of pregnancy. In the evaluation of fetus, it
was detected by ultrasonography that bilateral pulmonary multi-
locular anechoic cystic lesions which were measured as maximum
24x26 mm were present, cardiac axis shifted to left, and common
ascites were present. No additional anomaly was detected during
the examinations of other systems. After the diagnosis of type 1
congenital cystic adenomatoid malformation, parents were
informed about the fetal prognosis and termination of pregnancy
was put forward as an option. Diagnosis was confirmed by the
postmortem pathological examination.

Conclusion: The differential diagnosis of type 1 congenital cystic
adenomatoid malformation and the presence of concomitant
anomalies are important for the management of these cases. The
prognosis is poor in cases with bilateral type 1 congenital cystic
adenomatoid malformation accompanied by early hydrops fetalis,
and the termination of pregnancy can be offered.

Key words: Bilateral congenital cystic adenomatoid malforma-
tion, prenatal diagnosis, management.

mamis olup; artmus apoptozisin patolojisinde rol aldig:
ve HOXBS, FGF7 ve PDGFB genleri ile iliskili oldu-
gu tespit edilmistir.”” Malformasyon ilk olarak Stocker
tarafindan 1977 yilinda kistlerin biiytkligiine gore ti¢
tip olarak smiflandirilmistir.”
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Stocker 2002 yilinda KKAM siniflandirmasina Tip
0 ve 4 ilave edilerek bes tip olarak giincellemistir. Tip
0; trakea ve bronkustan kaynaklanan kiictik kistik letal
lezyonlar olup ¢ok nadirdir. Tip 1; distal bronkus ve
proksimal bronsiyollerden kaynaklanan 3-10 cm bi-
yukliginde kistik lezyonlar1 iceren grup olup, KKAM
olgularinin %50-70’ini icerir. Tip 2; terminal bronsi-
yollerden kaynaklanan 0.5-2 cm boyutlarinda ve veya
solid lezyonlar1 eglik edebildigi gruptur. Tip 2, KKAM
olgularinin %15-30"u olup diger sistem anomalilerinin
en stk (%60) birliktelik gosterdigi gruptur. Tip 3; asi-
ner dokudan kaynaklanip mikrokistik solid hiperekojen
lezyonlar: icerir; KKAM olgularinin % 5-10"udur. Tip
4 alveolar dokudan kaynaklanip, =210 cm kistik lezyon-
lar1 igerir. Sikhignt KKAM olgularinin %5-151 olup;
ozellikle plevropulmoner blastoma ile iligkilidir."

Adzick ve ark. da KKAMyi ultrasonografik gori-
nimlerine gore iki tipe ayirmiglar; tabloyu mikrokistik
(<5 mm kistik veya solid lezyonlar) ve makrokistik (>5
mm kistik lezyonlar) tip olarak siniflandirmiglardir.”
KKAM olgularinin biiyiik ¢ogunlugu tnilateral olup;
akcigerin tek bir lobu ile sinirli lezyonlardir.

Bu sunum ile ikinci trimesterde tani almus, hidrops
fetalisin eslik ettigi bilateral Tip 1 konjenital kistik ade-
nomatoid malformasyon olgusunun tani ve yonetimi-
nin tartisilmasi amacglamstir.

Olgu Sunumu

Yirmi yedi yasinda gravida 4, parite 2, abort 1 olan
gebe, 25+5 gebelik haftasinda hidrops fetalis 6n tanist
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Sekil 1. Transvers kesitte bilateral Tip 1 KKAM gorintusu. [Bu sekil,
derginin www.perinataldergi.com adresindeki cevirimici s-
rimunde renkli gorulebilir]

ile klinigimize refere edilmis olup; medikal ve obsterik
hikayesinde 6zellik saptanmamistir. Fettistin ultrason
muayenesinde bipariyetal ¢cap 65 mm, bas cevresi 254
mm, femur uzunlugu 46 mm, abdomen cevresi 342
mm (>97. persentil) ve amniyon siv1 indeksi 200 mm
olarak ol¢tildi. Fetiistin degerlendirilmesinde bilateral
akcigerlerde en biiytigi 26x24 mm boyutlarinda multi-
lokiiler anekoik kistik yapilar (Sekil 1-3), kalp aksinin
sola kaydig1 (85 derece), yaygin asit (Sekil 4) ile birlik-
te cilt 6demi ve hidrosel gozlendi. Diger sistemlerin
muayenesinde ek anomali saptanmadi. Hidrops fetali-
sin eglik ettigi bilateral Tip 1 konjenital kistik adeno-
matoid malformasyon 6n tanist konuldu. Aile fetiisiin
muayene bulgulari ve prognoz agisindan bilgilendirildi
ve gebeligin sonlandirilmast segenegi sunuldu. Ailenin
onamu alindi. Fetiise intrakardiyak potasyum uygula-
mast yapildi. 400 pgr misoprostol vaginal yol ile indiik-
siyon yapilarak 1650 gram agirliginda, hidropik gorii-
niimde erkek fetiis kalp atumi negatif olarak dogurtul-
du. Postmortem patoloji incelemesinde de hidrops fe-
talis ve KKAM tamilar1 dogrulandi. Ek histopatolojik
tan1 saptanmadi.

Tartisma

Konjenital kistik adenoid malformasyonun siklig
1/11.000-35.000 olup; olgularin %80-951 tinilateral ve
akcigerin tek bir lobunu ilgilendirir.*” KKAM ikinci
trimester ultrason muayenesinde akcigerlerde solid, kis-
tik veya her iki formu da iceren ekojenik lezyonlar ola-
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Sekil 2. Sagittal kesitte sag akcigerde Tip 1 KKAM gorintusu. [Bu se-
kil, derginin www.perinataldergi.com adresindeki cevirimici
strimunde renkli gordlebilir]
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Sekil 3. Sagittal kesitte sol akcigerde Tip 1 KKAM géruntusd.

rak tani alirlar.*""" Gornall ve ark. prenatal dénemde
KKAM i¢in ultrasonografinin duyarliligint %81 ve po-
zitif prediktif degerini %57 olarak bildirmislerdir.”
KKAM’nin prenatal tanisinda hata oranimi azaltmak
icin; kistik teratom veya norenterik kist gibi mediastinal
lezyonlar; diafragma hernisi, ekstralobar ve intralobar
bronkopulmoner sekestrasyon, lobar amfizem ve bron-
kojenik kist ayirici tanist yapilmalidir.”" Ayirict tanida
Doppler ultrason ve 6zellikle ileri gebelik haftalarinda
fetal MRI faydali olmaktadir. KKAM’nin bronkopul-
moner sekestrasyon, trakeal obstriikksiyon, bronsiyal at-
rezi ve lobar amfizemle birlikteligi nadir degildir.""

Illanes ve ark. 43 KKAM olgusunu iceren ¢aligma-
larinda; olgularin % 56’sinda makrokistik lezyonlar (>5
mm), %67’sinde mediastinal kayma ve %19 unda hid-
rops fetalis oldugunu tespit etmisler. Ayrica hidrops
gelisen olgularin mortalite oraninm1 %75 olarak bildir-
miglerdir."” Terullo ve ark., 34 KKAM olgusunu incele-
misler ve olgularin %20.6’sinin makrokistik, tamami-
nin inilateral oldugunu, 79.4’tinde mediastinal kayma
bulundugunu ve %17.6’sinda da hidrops gelistigini bil-
dirmiglerdir."" Biz de olgumuzda bilateral akcigerlerde
makrokistik multiokiiler lezyonlar, kalp aksmmn sola
kaydig1 ve hidrops saptadik.

Calvert ve ark. da KKAM olgularini tamaminin tini-
lateral oldugunu ve %8.7’sinde hidrops gelistigini tespit
etmigler. KKAM olgularmnin %48’inin antenatal do-
nemde regresyona ugradigin ayrica olgularin %8.7’si-
nin de komplet regresyona ugradigini bildirmislerdir."”
KKAM izole olup, diger yapisal anomalileri ile birlikte-
ligi nadirdir. Ancak Tip 2 KKAM olgularinin kardiyak
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Sekil 4. Transvers kesitte assit gortinttist. [Bu sekil, derginin www.
perinataldergi.com adresindeki cevirimici strimdnde renkli
gordilebilir]

(trunkus arteriyosus ve Fallot tetralojisi) ve renal anoma-
liler, gastrointestinal sistem atrezileri ve iskalet displazi-
leri ile birlikteligi literatiirde bildirilmistir."""

KKAM olgularinin kromozom anomalileri ile iligki-
si bilinmemektedir. KKAM olgularinin takip ve yone-
timleri; gebelik haftasi, KKAM voliimiine (KKAM’nin
ultrason gorintiisii elde edildikten sonra lezyonun yiik-
seklik x uzunluk x genislik x 0.52 formiilii ile hesapla-
nir) veya CVR oranina (KKAM volimi/bag ¢evresi)
gore planlanmalidir. CVR >1.6 ise fetal hidrops riski
yiiksek olup hafta ti¢ kez, eger CRV =1.2-1.6 ise hafta-
da iki kez veya CRV <1.2 ise haftada bir kez fetal de-
gerlendirme yapilmasi onerilmektedir."" CRV’nin
gebeligin 20-25. haftalar1 arasinda hizli bir artig géster-
digi, 25. haftadan sonra azaldig:1 bildirilmis olup; bu
haftalardaki takiplerin énemli oldugu vurgulanmigtir."”

Fetistin takibinde diger 6nemli parametreler olan
mediastinal kayma varlig1, amniyon sivi indeksi, umbi-
likal arter Doppler akim paterni, duktus venosus
Doppler akim paterni ve plasental kalinlik kullanilmak-
tadir. Tip 1 KKAM olgularinda prognoz genellikle iyi
olup, hidrops fetalis, assit, polihidroamniyos, bilateral
akciger tutulumu ve mediastinal kayma varliginda
prognoz kotiidiir."""” Hidropsun eslik etmedigi izole
olgular ti¢ haftada bir takip parametreleri ile degerlen-
dirilmelidir.” Tek veya multipl biiyiik kistik lezyonlar
iceren KKAM ve eglik eden hidrops olgularinda; diger
yapisal ve kromozomal anomalilerin varlig: digladiktan
sonra gebelik haftasi eger 32. haftadan daha kiiciik ise
torakoamniyotik santn faydali oldugu gosterilmistir.
Fakat torakosentezin etkili olmadig1 ve kisa stirede kist
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iceriginin yeniden biriktigi bildirilmistir. Multikistik
veya semisolid veya agirlikli solid lezyonlarm varligin-
da torakoamniyotik sant 6nerilmemektedir. Otuz ikin-
ci gebelik haftasindan sonra da dogum planlamasinin
yapilmast 6nerilmektedir."""

Olgumuzda; bilateral akcigerlerde multipl kistik
lezyonlarin saptanmast ve ailenin uyumsuzlugu nede-
niyle torakoamniyotik sant distintilmedi. Ailenin de is-
tegi tizerine bilateral tip 1 KKAM ve hidrops fetalis ta-
nilart ile gebelik termine edildi.

Sonuc

Tip 1 konjenital kistik adenomatoid malformasyon
olgularmin ayiric tanist ve eslik eden diger anomalile-
rin varligi yonetim agisindan 6nemlidir. Izole Tip 1
konjenital kistik adenomatoid malformasyon olgularin-
da prognoz iyi olup; konservatif olarak takip edilebilir.
Multikistik bilateral Tip 1 konjenital kistik adenomato-
id malformasyon olgularinda, hidrops fetalis, assit, po-
lihidroamniyos ve mediastinal kayma varliginda prog-
noz kot olup; gebeligin tahliyesi 6nerilebilir.

Cikar Cakismast: Cikar cakigmasi bulunmadigy belirtilmigtir.

Kaynaklar

1. Argeitis J, Botsis E, Kairi-Vassilatou D, Hasiakos D,
Papakonstantinou K, Kondi-Pafiti A. Congenital cystic ade-
nomatoid lung malformation: report of two cases and litera-
ture review. Clin Exp Obstet Gynecol 2008;35:76-80.

2. Schott S, Mackensen-Haen S, Wallwiener M, Meyberg-
Solomayer G, Kagan KO. Cystic adenomatoid malformation
of the lung causing hydrops fetalis: case report and review of
the literature. Arch Gynecol Obstet 2009;280:293-6.

3. Volpe MV, Pham L, Lessin M, Ralston SJ, Bhan I, Cutz E,
etal. Expression of Hoxb-5 during human lung development

and in congenital lung malformations. Birth Defects Res A
Clin Mol Teratol 2003;67:550-6.

4. Jancelewicz T, Nobuhara K, Hawgood S. Laser microdissec-
tion allows detection of abnormal gene expression in cystic
adenomatoid malformation of the lung. J Pediatr Surg
2008;43:1044-51.

5. Stocker JT, Madewell JE, Drake RM. Congenital cystic ade-
nomatoid malformation of the lung. Classification and mor-
phologic spectrum. Hum Pathol 1977;8:155-71.

6. Stocker JT. Congenital pulmonary airway malformation — a
new name for and an expanded classification of congenital
cystic adenomatoid malformation of the lung.
Histopathology 2002;41424-31.

7. Adzick NS, Harrison MR, Glick PL, Globus MS, Anderson
RL, Mahony BS, et al. Fetal cystic adenomatoid malforma-
tion: prenatal diagnosis and natural history. ] Pediatr Surg
1985;20:483-8.

8. Sfakianaki AK, Copel JA. Congenital cystic lesions of the
lung: congenital cystic adenomatoid malformation and bron-
chopulmonary sequestration. Rev Obstet Gynecol 2012;5:
85-93.

9. Gornall AS, Budd JL, Draper ES, Konje JC, Kurinczuk JJ.
Congenital cystic adenomatoid malformation: accuracy of
prenatal diagnosis, prevalence and outcome in a general pop-
ulation. Prenat Diagn 2003;23:997-1002.

10. Illanes S, Hunter A, Evans M, Cusick E, Soothill P. Prenatal
diagnosis of echogenic lung: evolution and outcome.

Ultrasound Obstet Gynecol 2005;26:145-9.

11. Ierullo AM, Ganapathy R, Crowley S, Craxford L, Bhide A,
Thilaganathan B. Neonatal outcome of antenatally diag-
nosed congenital cystic adenomatoid malformations.

Ultrasound Obstet Gynecol 2005;26:150-3.

12. Lecomte B, Hadden H, Coste K, Gallot D, Laurichesse H,
Lemery D, et al. Hyperechoic congenital lung lesions in a
non-selected population: from prenatal detection till perina-
tal management. Prenat Diagn 2009;29:1222-30.

13. Calvert JK, Boyd PA, Chamberlain PC, Syed S, Lakhoo K.
Outcome of antenatally suspected congenital cystic adeno-
matoid malformation of the lung: 10 years' experience 1991-
2001. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed 2006;91:26-8.

14. Orpen N, Goodman R, Bowker C, Lakhoo K. Intralobar
pulmonary sequestration with congenital cystic adematous

malformation and rhabdomyomatous dysplasia. Pediatr Surg
Int 2003;19:610-1.

Cilt 20 | Say1 3 | Aralik 2012 163




