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YENIDOGANDA NADIR BiR SOLUNUM SIKINTISI NEDENi: AKCIGERLERIN
KONJENITAL KiSTIK ADENOMATOID MALFORMASYONU

Miinevver TURKMEN', Arzu TANINMIS', S. Ayvaz AYDOGDU', C. Zafer KARAMAN',
Harun GURSOY’

OZET

Yenidogan doneminde solunum sikintisi ile karsilasildiginda, nadir olarak rastlansa da, akcigerlerin konjenital
anomalilerinin hatirlanmas1 amactyla bu olgu sunulmustur. Konjenital kistik adenomatoid malformasyon nadir
rastlanan ancak hayat1 tehdit eden bir akciger anomalisidir. Yaklagik 25000 dogumda bir goriiliir. Dogumun ilk
saatlerinde baslayan solunum sikintis1 nedeni ile yenidogan yogun bakim iinitesine sevk edilen olgunun fizik
muayenesinde solunum sikintis1 bulgular1 ve pektus ekskavatus deformitesi mevcuttu. Akciger grafisinde, sol
akcigerde kaba retikiilograniiler goriiniimii, toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) sol akcigerde parankim
icerisinde ¢ok sayida, yaygin, degisik boyutta hava kisti saptandi. BT ve akciger grafi bulgular1 ile konjenital
kistik adenomatoid malformasyon Tip III ile uyumlu olarak degerlendirildi. Olgu yasaminin onuncu giiniinde
mekanik ventilatorde izlenmekte iken kaybedildi.

Anahtar kelimeler: Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, yenidogan, solunum sikintisi

The Rare Cause of Respiratory Distress in Newborn: Congenital Cystic Adenomatoid Malformation of
Lungs

SUMMARY

The aim of presenting this case is that; the congenital lung abnormalities are rare, but important of differential
diagnosis in newborn respiratory distress.The congenital cystic adenomatoid malformation is a rare but
potentially life-threatening pulmonary anomaly. It is reported 1 in 25000 pregnancies. Respiratory distress,
pectus excavatus deformity were detected in the physical examination of the infant who was accepted to our
newborn intensive care unit in the first hours of his life. In the chest X-ray there was reticulogranular appearance
in left lung and there was multiple, diffuse cysts which were in different size in lung parenchyma in the
computerize tomography (CT) examination. The signs on the CT and X-ray were accepted as a congenital cystic
adenomatoid malformation type IIl. The case died at his tenth day of the life during assisted mechanical
ventilation.
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Konjenital kistik adenomatoid malformasyon akcigerlerin konjenital anomalilerinin hatirlanmasi

(KKAM) nadir, ancak hayati tehdit edebilen bir
akciger anomalisidir'. Gestasyonun 6-8. haftasinda
ortaya cikan, proksimal hava yollarinda matiirasyon
eksikligine alveollerde genislemenin eslik ettigi bir
embriyolojik gelisim bozuklugudur. Degisen
hacimlerde ve birbirleri ile anastomozlar gosteren
prolifere terminal bronsioller ve kistler ile
karakterizedir’. Sikligi tam olarak bilinmemekle
birlikte 1/25.000-1/35.000 olarak bildirilmektedir'.
Etyopatogenezi tam olarak aciklanamamaistir.
Genellikle tek tarafli ve akcigerin tek lobunda tutulum
vardr'.

Konjenital kistik adenomatoid
malformasyonlarin patolojik olarak bes tipi
tanimlanmustir. Tip 0- asiner displazi, tip I-¢ok sayida
biiyiik kistler ya da tek dominant kist, tip II- ok sayida
tek tek kistler, tip I1I- cok sayida birlesme egiliminde
olup kitle etkisi olusturan kistler, tip IV- periferik
kistler ile karakterizedir".

Yenidogan doneminde solunum sikimtisi ile
karsilagildiginda, nadir olarak rastlansa da,

amactyla bu olgu sunulmustur.
OLGU SUNUMU

Yirmi yedi yasindaki G, P, A, anneden 39
haftalik, 3490 gram agirliginda sezaryen ile dogan
olgu ilk saatte solunum sikintisinin baglamast nedeni
ile yenidogan yogun bakim iinitemize sevk edildi.

Fizik muayenesinde; solunum sikintisi, pektus
ekskavatus deformitesi olup, oskiiltasyonda kalp
sesleri sag hemitoraksda duyuldu. Solunum
yetmezligi nedeni ile entiibe edilerek mekanik
ventilatorde izlenmeye baglandi.

Laboratuvar bulgulari: Hb: 17.8 gr/dl, Htc: %54,
trombosit sayisi: 311.000/mm’,  18kosit sayist:
15.900/mm’, CRP ve kan biyokimyas1 normaldi.

[lk akciger grafisinde kalp golgesi sagda idi. Sol
akcigerde kaba retikiilograniiler gorliniim mevcuttu
(Resim 1). Elektrokardiyografide (EKO) kalp biitiin
olarak sag hemitoraksa kaymis olup ventrikiiler septal
defekt saptandi. Batin ve go6giis ultrasonografisi
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Yenidoganda Nadir Bir Solunum Stkintist Nedeni

Resim 1: Sol akcigerde havalanma fazlaligi ve kaba
retikiilograniiler goriiniim ile sag hemitoraksa yer
degistirmis kalp goriinimii.

Resim 2: Toraks BT'de sol akcigerde parankim icerisinde
cok sayida, yaygin, degisik boyutta hava kistleri.

(USG) normal olarak degerlendirildi. Toraks BT'sinde
sol akcigerde parankim icerisinde ¢ok sayida, yaygin,
degisik boyutta hava kistleri saptandi (Resim 2).
KKAM tip [ITile uyumlu olarak degerlendirildi.

Klinik gidis: solunum sikintis1 ve solunumsal
asidozu olan olgu entiibe edilerek mekanik ventilator
destegi verilmeye baslandi. Olgunun mekanik
ventilasyon ile solunum sikintisinda ve asidozunda
gerileme oldu. Ancak tim akcigeri tutan yaygin
lezyonlar1 olup operasyon planlanmaktayken genel
durumunda hizli kétiilesme oldu. Yasaminin onuncu
giiniinde agir respiratuvar asidozu gelisen olgu
mekanik ventilatorde izlenmekte iken kaybedildi.
Otopsi izni alinamadi.

TARTISMA

Solunum sistemi yapilarmin gelisimi {glinci
gestasyon haftasinda baglar. Gelisimsel siiregte
meydana gelen hatalar KKAM, sekestrasyonlar ve
infantil lober amfizem gibi bir grup bronkopulmoner
yapisal anomalilere neden olmaktadir™.

KKAM, vyenidogan doéneminde ciddi ve
ilerleyici solunum sikintisina, gocuk ya da erigkinlerde
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ise bir loba lokalize tekrarlayan akciger
enfeksiyonlarina neden olur. Yapilan calismalara gore
KKAM'lu olgularin %50-72'si dogumda
asemptomatik olup dogumdan sonra ¢ekilen grafilerin
%5-60"1 normal bulunmaktadir™®. Parikh ve ark.” nin
yaptiklar1 22 olgu i¢eren bir ¢alismada dogumda tiim
olgular asemptomatik olup, ortalama tani yas1 2.8-7
yil bulunmustur. Kii¢tik lezyonlar belirgin semptom
vermeyebilirler. Ancak, kistin igine hava girisi ile
boyutunda artig olmasi sonucunda dogumda ya da kisa
stire sonra ciddi solunum sikintist gelisebilir. Bizim
olgumuzda da dogumun ilk saatinde baslayan
solunum sikintist gittikce ilerlemis, mekanik
ventilasyon destegine ragmen bebek kaybedilmistir.

KKAM'lu olgularin antenatal ultrason
incelemeleri ile 16. gebelik haftasindan sonra tani
almas1 miimkiindiir’. Olgumuz diizenli prenatal
takiplerine gitmemis olup, 37 haftalikken yapilan
ultrason incelemesinde akciger dokusunun net olarak
izlenmedigi belirtilmistir. Dogumdan sonra radyolojik
bulgular tani koydurucudur. Akciger grafisinde
multipl/tek kist ya da solid bir kitle seklinde goriiliir.
Ayirict tant amaci ile akciger tomografisi ya da
manyetik rezonans goriintiileme yapilmalidir'”.
Olgunun akciger grafisinde sol akcigerde kaba
retikiilograniiler goriiniim ve mediastende saga kayma
gozlenmesi nedeni ile g¢ekilen toraks BT'sinde, sol
akciger parankimi i¢inde, yaygin, en bilyiigii 13 mm
capinda olan ¢ok sayida hava kisti saptandi.

KKAM olan olgularin %18-20'sine Prune Belly,
pulmoner sekestrasyon, diyafragma hernisi, karst
akcigerin agenezisi, renal anomaliler ve kardiyak
anomaliler eslik edebilir"'. Olgunun siklikla eslik eden
renal ve kardiyak anomaliler acisindan yapilan renal
USG'sinormal olup, EKO'sunda VSD saptandi.

KKAM smiflamas: ilk kez Stocker ve ark.”
tarafindan klinik, makroskopik ve mikroskopik
bulgulara gore yapilmustir. Tip 1; siliali psddostratifiye
kolumnar epitelyum ile doseli, 2 cm.den daha biiyiik,
tek kist ya da multipl biiytik kistlerden olusur. Kistler
arasinda normal alveoller bulunabilir (%60-70). Tip 2;
terminal brongiollere benzeyen 1 cm.den kiigiik ¢cok
sayida silial1 kiiboidal ya da kolumnar epitel ile doseli
kistler vardir. Siklikla eslik eden baska anomaliler
olup, oli dogum siktir (%20-30). Tip 3; kiiboidal
epitelle doseli, bronsiol benzeri yapilar iceren, biyiik
ve solid bir kitle vardir (%10) “. Otopsi izni
alinamadigindan bu siniflama yapilamadi.

KKAM i¢in yapilan diger siniflamada Tip 0
asiner displazi, tip I ¢ok sayida biiyiik kistler ya da tek
dominant kist, tip II ¢ok sayida tek tek kistler, tip III
cok sayida birlesme egiliminde olup kitle etkisi
olugturan Kkistler, tip IV  periferik kistler ile
karakterizedir’. Olgumuz tip I1I olarak degerlendirildi.
Tip II'de kistler 0.5 cm den kiiciiktiir. Birlesme
egiliminde olan kistler yasamin ilk saatlerinde hava ile
dolarak ekspanse olurlar. Mediastinde kaymaya neden
olan biiyiik bir kitle etkisi gosterirler. Hava ile dolu
olan bu kistler konjenital diyafragma hernisi ile



karigabilirler. Polihidramnioz ve anazarka tarzinda
odemin eslik ettigi durumlarda prognoz kotiidiir'™".
Fetal donemde tani alan ve tedavi edilen olgularda
prognoz daha iyidir. Adzick ve ark." tarafindan
yapilan ¢alismada, intrauterin tani koyulup, fetal
lobektomi yapilan, Tip III KKAM'lu alt1 olgunun
dordiiniin yasatilabildigi bildirilmistir.

KKAM saptandiginda asemptomatik olsa bile
cerrahi olarak ¢ikarilmasi endikasyonu vardir. Tek
lobu tutuyorsa lobektomi yapilir. Ancak, tim akcigeri
yaygin tutan lezyonlarda total pulmonektomi
gerekliligi vardir. Bu olgularda mortalite ¢ok yiiksek
olup akciger transplantosyonu ihtiyaci dogabilir. Bu
durumda olgunun genel durumu stabilize edilip
sonrasinda opere edilmesi Onerilir. Ayrica genis
lezyonu olan olgularda pulmoner hipertansiyon
geligebilir ve devam eden ciddi solunum sikintisinin
olmasi cerrahiyi engelleyebilir. Ciddi pulmoner
hipertansiyon gelistiginde ekstrakorporeal membran
oksijenizasyonu tedavide gerekir”. Olgumuzda
dogumun ilk saatlerinde baslayan solunum sikintist
olup entiibe edilerek mekanik ventilasyon destegine
baglandi. Ayrica olgunun lezyonu tiim akcigerde
yaygin olup solunum sikintisi gerilemedi. Bu nedenle
opere edilemeden kaybedildi.

KKAM olan olgularda en onemli koti
prognostik faktorler; iki tarafli ve/veya yaygin
tutulum olmast ve hidrops varligidir. Olgumuzda
hidrops saptanmamasi ve tek tarafli olmasina ragmen,
yaygin kistik yapilarin kitle etkisi ile kalbi kars1 tarafa
itmesi ve sag akcigere basi yapmasi sonucu prognozu
kotii seyretti.

Yenidogan yogun bakim iinitelerinde solunum
sikintist sik  goriilen bir durumdur. Akcigerlerin
konjenital anomalileri de yenidogan doneminde
solunum sikintistna neden olabilir. Akcigerlerin
konjenital kistik adenomatoid malformasyonu da
nadir goriilmesine ragmen yenidogan ddneminde
solunum sikintis1 olan olgularda ayirict tanida
diigiiniilmelidir.
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