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Ozet
Amac: Prenatal tani almis bir tip | konjenital kistik adenomatoid malformasyon olgusunu sunmak.

Olgu: Bir fetlistin 21 hafta 3 guinltk iken yapilan ultrasonografisinde, sol akciger alaninda saga belirgin mediastinal yer degistirmeye
neden olan, 13.9 X 10.8 mm unilokuler ve 16.7 X 14.9 mm multilokuler anekoik kistik yapilar gozlendi. Tip | konjenital kistik adeno-
matoid malformasyon 6n tanisiyla, diizenli seri antenatal sonogramlarla gebelik takibine devam edildi. Otuzbesinci gebelik haftasin-
dan sonra lezyon kugllmeye basladi ve dogumdan sonra bebegdin prognozu iyiydi.

Sonug: Hidrops fetalis veya hayati tehdit edici malformasyonlar eslik etmedigi sirece, prenatal tani alan izole tip | konjenital kistik
adenomatoid malformasyon olgulari iyi bir prognoz beklentisiyle konservatif takip edilebilir.

Anahtar Sézciikler: Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, prenatal tani, yonetim.

Prenatal diagnosis and management of a case with type-1 congenital cystic
adenomatoid malformation
Objective: To present a prenatally diagnosed case of type | congenital cystic adenomatoid malformation.

Case: A 13.9 X 10.8 mm unilocular and a 16.7 X 14.9 mm multilocular anechoic cystic structures at the left lung field with a marked
mediastinal shift to the right were observed on ultrasonography of a fetus at 21 weeks and 3 days of gestation. With a tentative diag-
nosis of type | congenital cystic adenomatoid malformation, the pregnancy was followed with regular serial antenatal sonograms.
After 35th weeks of gestation, the lesion started to reduce in size and the baby had a good prognosis after birth.

Conclusion: Unless hydrops fetalis or lifethreatening malformations coexist, a prenatally diagnosed isolated, type | congenital cystic
adenomatoid malformation can be managed conservatively with a favorable prognosis.

Keywords: Congenital cystic adenomatoid malformation, prenatal diagnosis, management.

Giri§ Ayri bir antite olarak, ilk kez Ch’in ve Tang tara-
Konjenital kistik adenomatoid malformas- findan 1949°da tanimlanmus olup terminal bron-
yon (KKAM), akcigerin gelisimsel hamartama- siollerin asir1 buytimesiyle karakterizedir.!

toz bir anomalisi olup tim konjenital akciger KKAM’nun patolojik klasifikasyonu, kist bi-

lezyonlarinin yaklasik %25’ini olusturmaktadir.  yikligine dayanmakta ve G¢ tipi icermektedir.?
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Tip I’de 1 veya daha fazla buyik (>2cm) multi-
lokiile kistler mevcut iken tip I'de daha kiicik
ve aynt buyuklukte kistler (<1cm) bulunmakta-
dir. Tip III ise kabaca kistik olmayip “adenoma-
toid” tip olarak da anilmaktadir. Rutin prenatal
ultrasonografi esnasinda, KKAM fetal gogiis
boslugu icerisinde solid, kistik (tek veya birden
fazla) ya da her iki formu da iceren bir kitle sek-
linde tespit edilmektedir. Buyuk KKAM’lar ile
birlikte mediastinal yer degistirme, polihidram-
nios, kardiyak kompresyon ve fetal hidrops da
bulunabilir. Prognoz, histolojik tipe baglidir ve
eslik eden bulgulardan da etkilenmektedir.

Bu raporda, prenatal olarak 21 hafta 3 gln-
lik iken mediastinal yer degistirmenin de eslik
ettigi tip 1 KKAM tanist almis ve dogumdan son-
ra prognozu iyi seyreden bir olguyu sunmay1
amacladik.

Olgu
Yirmi dokuz yasinda, gravida 1, para 0 kadin
hasta, 21 hafta 3 giinliikk gebe iken tespit edilen

" 565 GA=21w3d

RAB4-8-D/OB
11.8cm/2.2/48Hz Tis 0.1

bir fetal torasik kist nedeniyle, diafragmatik her-
ni On tanisiyla, fetal degerlendirme icin klinigi-
mize sevk edildi. Sevk 6ncesinde gebelik seyrin-
de bir ozellik yoktu. Voluson E8 Expert (GE He-
althcare, Wauwatosa, W1, USA) ultrason cihazy-
la yapilan B-mod gorintilemede sol akciger
alaninda, saga belirgin yer degistirmeye neden
olan, 13.9 X 10.8 mm unilokiiler ve 16.7 X 14.9
mm multiloktler anekoik kistik yapilar gozlen-
mistir (Resim 1). Diafragma intakt olup hidrops
fetalis veya eslik eden konjenital anomali mev-
cut degildi (Resim 2). Amniyosentez yapildi ve
sonucu 46, XY normal karyotip olarak rapor
edildi. On tani olarak tip T konjenital kistik ade-
nomatoid malformasyon duistinuldia. Detayli bir
danismanlik sonrasi, ebeveynler gebeligin de-
vamint istedi.

Duizenli seri antenatal ultrasonografiler 35.
gebelik haftasina kadar fetiistin persiste bir sol
akciger kistik lezyonunun oldugunu ortaya koy-
du. Daha sonra, bu lezyon kiictilmeye basladi ve
doguma kadar %90’1 kayboldu. Otuz dokuz haf-

Ml 1.1 GATA HAYDARPASA EGITiM HST
23.09.2008 12:33:49

Resim 1. Tip | konjenital kistik adenomatoid malformasyonlu fetlste toraksin ul-
trasonografik sajital kesiti, sol akciger bolgesinde kistik lezyonlar izlen-

mekte.
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ta 5 glinltik iken sezaryen ile 3170 gr canli bir er-
kek bebek dogurtuldu. Apgar skorlari 1. dakika-
da 9. 5. dakikada 10 idi. Dogumda, yenidogan
rahat nefes alip verebildi. Takipne, siyanoz veya
dispne gibi respiratuvar distres bulgulari goz-
lenmedi. Dogumdan sonra yapilan gégiis man-
(MRG)'de
KKAM’nin kucutk bir kalinti lezyonu tespit edil-
mistir. Postnatal 7. aya kadarki takibinde bebek-
te herhangi bir sorunla karsilasilmadi. Bebegin

yetik rezonans gortuntileme

dizenli bir sekilde takibine devam edilmekte-
dir.

Tartisma

KKAM’nin, displastik bronkopulmoner do-
ku gelisimine neden olan, yedinci gebelik hafta-
sindan once olusan normal fetal pulmoner ma-
turasyondaki bir duraklama neticesinde meyda-
na geldigine inanilmaktadir.? Olgularin yaklasik
%4-26’s1 ve cogunlukla da tip IT olanlari, etkinin
zamani ve tipine bagli olarak diafragmatik her-

RAB4-8-D/OB
10.2em/1.1/66Hz Tis 0.2

565 GA=21w3d

ni, iskelet malformasyonlari, ekstralobar pulmo-
ner sekestrasyon, bilateral renal agenezi/disge-
nezi, jejunal atrezi, kardiyovaskuiler malformas-
yon, pulmoner hipoplazi gibi diger konjenital
anomalilerle beraber gorilebilir. Tip III bir ol-
guda sindaktili, lomber bifid spina ve imperfore
anus de gozlenmistir.* Ancak, bizim olgumuzda
tip I KKAM, herhangi bir konjenital anomali ile
birliktelik gostermemistir.

Ultrasonografi, KKAM’nin prenatal tanisinda
oldukc¢a yararli olmakla birlikte tanisal hatalar
da mumkinddr. Kistik teratom veya norenterik
kist gibi mediastinal lezyonlar; diafragmatik her-
ni, ekstralobar ve intralobar bronkopulmoner
sekestrasyon ve bronkojenik kist ayirici tanida
distnilmeli ve renkli-akim Doppler de kulla-
nilmak suretiyle dikkatli ultrasonografik deger-
lendirmeyle ekarte edilmelidir.> Bizim olgu-
muzda da, hasta fetal diafragmatik herni tanisty-
la klinigimize sevk edilmis ve bu tani, intakt bir
diafragma, normal mide ve abdominal anatomi-
nin gozlenmesiyle ekarte edilmistir.

Mi 1.1 GATA HAYDARPASA EGITiM HST
23.09.2008 12:31:14

Resim 2. Tip | konjenital kistik adenomatoid malformasyonlu fetlste toraksin ve
st abdomenin ultrasonografik sajital kesiti, intakt diafragma (kalin ok),
mide (ince ok), sol akcigerdeki kistik yapilar (ok baslari) ve kalp (asteriks)

izlenmekte.
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KKAM ve kromozomal anomalilerin birlikte-
ligine iliskin literatiirde ¢ok farkli yorumlar yer
almaktadir. KKAM’1n antenatal tespiti durumun-
da, ancak kromozom analizini gerektirecek ek
bir bulgu varsa fetal karyotip tayinini 6nerenler
oldugu gibi,” bu gebeliklerde giinimiizde intra-
uterin fetal ve/veya postpartum tedavi ile fetal
prognoz buyiik 6lcide iyilestiginden tim olgu-
larda fetal karyotip tayini yapilarak altta yatabi-
lecek 6nemli bir kromozomal anomalinin ekar-
te edilmesinin uygun olacagini ileri stirenler de
mevcuttur® Daha spesifik olarak, tip II
KKAM’nin daha siklikla diger fetal anomali ve
aneuploidilerle iliskili gorindugiini bildirenler
yaninda,’ 18 KKAM olgusunun (9u Tip I'li) hi¢
birinde anormal karyotipe rastlanmadigini ra-
por eden olgu serilerine de rastlanmaktadir.'
Klinik olarak bizim yaklasimimiz ise genellikle
International Society of Ultrasound in Obstet-
rics and Gynecology & Fetal Medicine Founda-
tion'in tavsiye ettigi sekilde," 18-23-hafta tara-
mada major defektler saptandiginda, bu defekt-
ler gdriintiste izole bile olsa yine de fetal karyo-
tipleme 6nerme seklinde olmaktadir.

Cogu zaman, KKAM’da gorilen lezyonlar
unilateraldir. Bununla birlikte, cok seyrek ola-
rak, bilateral lezyonlarla da karsilasilabilinir. Di-
ger serilerde dogrulanmamakla birlikte, Sapin
ve ark., kendi hastalarinda daha fazla sol tarafli
lezyonlar gozlemlemislerdir.’? Bizim olgumuz-
da, lezyon unilateral ve sol taraflt idi.

Ultrasonografik bulgular dikkate alinarak ya-
pilan Klasifikasyona gore bizim olgumuz tip I
KKAM idi ve prognozu iyi seyretti. Genel ola-
rak, bu tip, KKAM’'nin en sik rastlanan formu
olup %69’luk bir siirvi ile ti¢ tip arasinda prog-
nozu en iyi olanidir. Yuzde 100’1tk bir mortali-
te orant ile Tip II ve III’ Gin her ikisinin de prog-
nozu kotudir (yenidoganda pulmoner ve kar-
diyak yetmezlik).2 Baytur ve ark. da prognozu
iyi seyretmis olan tip I'li bir KKAM olgusu rapor
etmislerdir. Bu nedenle, viabiliteye ulasilma-
dan 6nce yaygin bir tip II veya III malformas-

yon tespit edilmesi durumunda gebelik termi-
nasyonu Onerilebilirken, anomalinin daha ileri-
ki donemde tespit edilmesi ve bulgularin tip I
olmasi durumunda hastanin dogumun planlan-
mast ve optimum neonatal bakimin saglanabil-
mesi i¢in bir perinatal merkeze sevk edilmesi
disinulebilir.”” Eger KKAM mikrokistik (5 mm
veya daha kiictuk)ise ve mediastinal yer degistir-
me, polihidramnios veya hidrops eslik ediyorsa
yine prognozun daha kot olacagt distintlme-
lidir.” Tip I KKAM’li olgumuzda, lezyon mikro-
kistik degildi ve tek eslik eden bulgu mediasti-
nal yer degistirme idi. Gebeligin devamina ka-
rar verildi ve bebegin prognozu kotl seyretme-
di. Bu ylzden, kanimizca, nonimmiin hidrops
fetalis veya eslik eden hayati tehdit edici malfor-
masyonlar disindaki diger ek bulgular hastala-
rin klinik sonuclarini ciddi sekilde etkilemeye-
bilir.

Bizim olgumuzda, kitlenin buyukligindeki
tedrici azalma ve mediastinumun orta hatta geri
donmesi, gebeligin son trimesterinde gozlen-
mistir. Postnatal magnetik rezonans goriintile-
me de lezyonun spontan regresyonunu konfir-
me etmistir. Bu lezyonlarin kesin olarak hangi
mekanizmayla kiculdugi net olarak bilinme-
mektedir. Prenatal tant almis pulmoner lezyon-
larin dogal hikayesi degisken olmakla birlikte,
Adzick, KKAM lezyonlarinin yaklasik %15’inin
buyukligiinin gebelik esnasinda azalabildigini
bildirmistir.'* Bu ylzden, bu olgularin seri pre-
natal sonogramlarla ve postnatal gortintileme
calismalaryla takip edilmesi 6nerilmektedir.®

Sonuc

Sonuc olarak, detayli bir danismanlik sonrast
prenatal tani konmus, izole KKAM, hidrops feta-
lis veya hayati tehdit edici malformasyonlar es-
lik etmedigi stirece iyi bir prognoz beklentisiyle
konservatif olarak takip edilebilir. Lezyon spon-
tan gerileyebileceginden, tim etkilenmis fetts-
lerde, lezyon buyukligtuntn takibi icin bir seri
tarama planlanmalidir.
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