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Özet

Amaç: Prenatal tan› alm›fl bir tip I konjenital kistik adenomatoid malformasyon olgusunu sunmak. 

Olgu: Bir fetüsün 21 hafta 3 günlük iken yap›lan ultrasonografisinde, sol akci¤er alan›nda sa¤a belirgin mediastinal yer de¤ifltirmeye
neden olan, 13.9 X 10.8 mm uniloküler ve 16.7 X 14.9 mm multiloküler anekoik kistik yap›lar gözlendi. Tip I konjenital kistik adeno-
matoid malformasyon ön tan›s›yla, düzenli seri antenatal sonogramlarla gebelik takibine devam edildi. Otuzbeflinci gebelik haftas›n-
dan sonra lezyon küçülmeye bafllad› ve do¤umdan sonra bebe¤in prognozu iyiydi. 

Sonuç: Hidrops fetalis veya hayat› tehdit edici malformasyonlar efllik etmedi¤i sürece, prenatal tan› alan izole tip I konjenital kistik
adenomatoid malformasyon olgular› iyi bir prognoz beklentisiyle konservatif takip edilebilir. 

Anahtar Sözcükler: Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, prenatal tan›, yönetim.

Prenatal diagnosis and management of a case with type-1 congenital cystic 

adenomatoid malformation 

Objective: To present a prenatally diagnosed case of type I 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 I 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 I congenital cystic
adenomatoid malformation can be managed conservatively with a favorable prognosis.

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

Konjenital kistik adenomatoid malformas-

yon (KKAM), akci¤erin geliflimsel hamartama-

toz bir anomalisi olup tüm konjenital akci¤er

lezyonlar›n›n yaklafl›k %25’ini oluflturmaktad›r.

Ayr› bir antite olarak, ilk kez Ch’in ve Tang tara-

f›ndan 1949’da tan›mlanm›fl olup terminal bron-

fliollerin afl›r› büyümesiyle karakterizedir.1

KKAM’nun patolojik klasifikasyonu, kist bü-

yüklü¤üne dayanmakta ve üç tipi içermektedir.2

e-Adres: http://www.perinataldergi.com/20100181004
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Tip 1’de 1 veya daha fazla büyük (>2cm) multi-

loküle kistler mevcut iken tip II’de daha küçük

ve ayn› büyüklükte kistler (<1cm) bulunmakta-

d›r. Tip III ise kabaca kistik olmay›p “adenoma-

toid” tip olarak da an›lmaktad›r. Rutin prenatal

ultrasonografi esnas›nda, KKAM fetal gö¤üs

bofllu¤u içerisinde solid, kistik (tek veya birden

fazla) ya da her iki formu da içeren bir kitle flek-

linde tespit edilmektedir. Büyük KKAM’lar ile

birlikte mediastinal yer de¤ifltirme, polihidram-

nios, kardiyak kompresyon ve fetal hidrops da

bulunabilir. Prognoz, histolojik tipe ba¤l›d›r ve

efllik eden bulgulardan da etkilenmektedir. 

Bu raporda, prenatal olarak 21 hafta 3 gün-

lük iken mediastinal yer de¤ifltirmenin de efllik

etti¤i tip 1 KKAM tan›s› alm›fl ve do¤umdan son-

ra prognozu iyi seyreden bir olguyu sunmay›

amaçlad›k. 

Olgu
Yirmi dokuz yafl›nda, gravida 1, para 0 kad›n

hasta, 21 hafta 3 günlük gebe iken tespit edilen

bir fetal torasik kist nedeniyle, diafragmatik her-

ni ön tan›s›yla, fetal de¤erlendirme için klini¤i-

mize sevk edildi. Sevk öncesinde gebelik seyrin-

de bir özellik yoktu. Voluson E8 Expert (GE He-

althcare, Wauwatosa, WI, USA) ultrason cihaz›y-

la yap›lan B-mod görüntülemede sol akci¤er

alan›nda, sa¤a belirgin yer de¤ifltirmeye neden

olan, 13.9 X 10.8 mm uniloküler ve 16.7 X 14.9

mm multiloküler anekoik kistik yap›lar gözlen-

mifltir (Resim 1). Diafragma intakt olup hidrops

fetalis veya efllik eden konjenital anomali mev-

cut de¤ildi (Resim 2). Amniyosentez yap›ld› ve

sonucu 46, XY normal karyotip olarak rapor

edildi. Ön tan› olarak tip I konjenital kistik ade-

nomatoid malformasyon düflünüldü. Detayl› bir

dan›flmanl›k sonras›, ebeveynler gebeli¤in de-

vam›n› istedi. 

Düzenli seri antenatal ultrasonografiler 35.

gebelik haftas›na kadar fetüsün persiste bir sol

akci¤er kistik lezyonunun oldu¤unu ortaya koy-

du. Daha sonra, bu lezyon küçülmeye bafllad› ve

do¤uma kadar %90’› kayboldu. Otuz dokuz haf-

Resim 1. Tip I konjenital kistik adenomatoid malformasyonlu fetüste toraks›n ul-
trasonografik sajital kesiti, sol akci¤er bölgesinde kistik lezyonlar izlen-
mekte. 
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ta 5 günlük iken sezaryen ile 3170 gr canl› bir er-

kek bebek do¤urtuldu. Apgar skorlar› 1. dakika-

da 9. 5. dakikada 10 idi. Do¤umda, yenido¤an

rahat nefes al›p verebildi. Takipne, siyanoz veya

dispne gibi respiratuvar distres bulgular› göz-

lenmedi. Do¤umdan sonra yap›lan gö¤üs man-

yetik rezonans görüntüleme (MRG)’de

KKAM’nin küçük bir kal›nt› lezyonu tespit edil-

mifltir. Postnatal 7. aya kadarki takibinde bebek-

te herhangi bir sorunla karfl›lafl›lmad›. Bebe¤in

düzenli bir flekilde takibine devam edilmekte-

dir. 

Tart›flma

KKAM’nin, displastik bronkopulmoner do-

ku geliflimine neden olan, yedinci gebelik hafta-

s›ndan önce oluflan normal fetal pulmoner ma-

türasyondaki bir duraklama neticesinde meyda-

na geldi¤ine inan›lmaktad›r.3 Olgular›n yaklafl›k

%4-26’s› ve ço¤unlukla da tip II olanlar›, etkinin

zaman› ve tipine ba¤l› olarak diafragmatik her-

ni, iskelet malformasyonlar›, ekstralobar pulmo-

ner sekestrasyon, bilateral renal agenezi/disge-

nezi, jejunal atrezi, kardiyovasküler malformas-

yon, pulmoner hipoplazi gibi di¤er konjenital

anomalilerle beraber görülebilir. Tip III bir ol-

guda sindaktili, lomber bifid spina ve imperfore

anüs de gözlenmifltir.4 Ancak, bizim olgumuzda

tip I KKAM, herhangi bir konjenital anomali ile

birliktelik göstermemifltir. 

Ultrasonografi, KKAM’nin prenatal tan›s›nda

oldukça yararl› olmakla birlikte tan›sal hatalar

da mümkündür. Kistik teratom veya nörenterik

kist gibi mediastinal lezyonlar; diafragmatik her-

ni, ekstralobar ve intralobar bronkopulmoner

sekestrasyon ve bronkojenik kist ay›r›c› tan›da

düflünülmeli ve renkli-ak›m Doppler de kulla-

n›lmak suretiyle dikkatli ultrasonografik de¤er-

lendirmeyle ekarte edilmelidir.5-6 Bizim olgu-

muzda da, hasta fetal diafragmatik herni tan›s›y-

la klini¤imize sevk edilmifl ve bu tan›, intakt bir

diafragma, normal mide ve abdominal anatomi-

nin gözlenmesiyle ekarte edilmifltir. 

Resim 2. Tip I konjenital kistik adenomatoid malformasyonlu fetüste toraks›n ve
üst abdomenin ultrasonografik sajital kesiti, intakt diafragma (kal›n ok),
mide (ince ok), sol akci¤erdeki kistik yap›lar (ok bafllar›) ve kalp (asteriks)
izlenmekte.
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KKAM ve kromozomal anomalilerin birlikte-

li¤ine iliflkin literatürde çok farkl› yorumlar yer

almaktad›r. KKAM’›n antenatal tespiti durumun-

da, ancak kromozom analizini gerektirecek ek

bir bulgu varsa fetal karyotip tayinini önerenler

oldu¤u gibi,7 bu gebeliklerde günümüzde intra-

uterin fetal ve/veya postpartum tedavi ile fetal

prognoz büyük ölçüde iyileflti¤inden tüm olgu-

larda fetal karyotip tayini yap›larak altta yatabi-

lecek önemli bir kromozomal anomalinin ekar-

te edilmesinin uygun olaca¤›n› ileri sürenler de

mevcuttur.8 Daha spesifik olarak, tip II

KKAM’nin daha s›kl›kla di¤er fetal anomali ve

aneuploidilerle iliflkili göründü¤ünü bildirenler

yan›nda,9 18 KKAM olgusunun (9’u Tip II’li) hiç

birinde anormal karyotipe rastlanmad›¤›n› ra-

por eden olgu serilerine de rastlanmaktad›r.10

Klinik olarak bizim yaklafl›m›m›z ise genellikle

International Society of Ultrasound in Obstet-

rics and Gynecology & Fetal Medicine Founda-

tion’›n tavsiye etti¤i flekilde,11 18-23-hafta tara-

mada majör defektler saptand›¤›nda, bu defekt-

ler görünüflte izole bile olsa yine de fetal karyo-

tipleme önerme fleklinde olmaktad›r. 

Ço¤u zaman, KKAM’da görülen lezyonlar

unilateraldir. Bununla birlikte, çok seyrek ola-

rak, bilateral lezyonlarla da karfl›lafl›labilinir.4 Di-

¤er serilerde do¤rulanmamakla birlikte, Sapin

ve ark., kendi hastalar›nda daha fazla sol tarafl›

lezyonlar gözlemlemifllerdir.12 Bizim olgumuz-

da, lezyon unilateral ve sol tarafl› idi. 

Ultrasonografik bulgular dikkate al›narak ya-

p›lan klasifikasyona göre bizim olgumuz tip I

KKAM idi ve prognozu iyi seyretti. Genel ola-

rak, bu tip, KKAM’nin en s›k rastlanan formu

olup %69’luk bir sürvi ile üç tip aras›nda prog-

nozu en iyi olan›d›r. Yüzde 100’lük bir mortali-

te oran› ile Tip II ve III’ ün her ikisinin de prog-

nozu kötüdür (yenido¤anda pulmoner ve kar-

diyak yetmezlik).2,13 Baytur ve ark. da prognozu

iyi seyretmifl olan tip I’li bir KKAM olgusu rapor

etmifllerdir.14 Bu nedenle, viabiliteye ulafl›lma-

dan önce yayg›n bir tip II veya III malformas-

yon tespit edilmesi durumunda gebelik termi-

nasyonu önerilebilirken, anomalinin daha ileri-

ki dönemde tespit edilmesi ve bulgular›n tip I

olmas› durumunda hastan›n do¤umun planlan-

mas› ve optimum neonatal bak›m›n sa¤lanabil-

mesi için bir perinatal merkeze sevk edilmesi

düflünülebilir.13 E¤er KKAM mikrokistik (5 mm

veya daha küçük)ise ve mediastinal yer de¤ifltir-

me, polihidramnios veya hidrops efllik ediyorsa

yine prognozun daha kötü olaca¤› düflünülme-

lidir.15 Tip I KKAM’li olgumuzda, lezyon mikro-

kistik de¤ildi ve tek efllik eden bulgu mediasti-

nal yer de¤ifltirme idi. Gebeli¤in devam›na ka-

rar verildi ve bebe¤in prognozu kötü seyretme-

di. Bu yüzden, kan›m›zca, nonimmün hidrops

fetalis veya efllik eden hayat› tehdit edici malfor-

masyonlar d›fl›ndaki di¤er ek bulgular hastala-

r›n klinik sonuçlar›n› ciddi flekilde etkilemeye-

bilir. 

Bizim olgumuzda, kitlenin büyüklü¤ündeki

tedrici azalma ve mediastinumun orta hatta geri

dönmesi, gebeli¤in son trimesterinde gözlen-

mifltir. Postnatal magnetik rezonans görüntüle-

me de lezyonun spontan regresyonunu konfir-

me etmifltir. Bu lezyonlar›n kesin olarak hangi

mekanizmayla küçüldü¤ü net olarak bilinme-

mektedir. Prenatal tan› alm›fl pulmoner lezyon-

lar›n do¤al hikâyesi de¤iflken olmakla birlikte,

Adzick, KKAM lezyonlar›n›n yaklafl›k %15’inin

büyüklü¤ünün gebelik esnas›nda azalabildi¤ini

bildirmifltir.16 Bu yüzden, bu olgular›n seri pre-

natal sonogramlarla ve postnatal görüntüleme

çal›flmalar›yla takip edilmesi önerilmektedir.6

Sonuç
Sonuç olarak, detayl› bir dan›flmanl›k sonras›

prenatal tan› konmufl, izole KKAM, hidrops feta-

lis veya hayat› tehdit edici malformasyonlar efl-

lik etmedi¤i sürece iyi bir prognoz beklentisiyle

konservatif olarak takip edilebilir. Lezyon spon-

tan gerileyebilece¤inden, tüm etkilenmifl fetüs-

lerde, lezyon büyüklü¤ünün takibi için bir seri

tarama planlanmal›d›r.
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