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Nadir Goriilen Bir Olgu: Konjenital Kistik Adenomatoid
Malformasyon, Tip 0

A Rarely Seen Case: Congenital Cystic Adenomatoid Malformation, Type 0
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Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KKAM), tim dogumsal akciger anomalilerin 1/4’inU teskil eden hamartomatoz bir akciger
anomalisidir. Bes subtipe ayrilir. Sunulan olgu ile ¢ok nadir goriilen Tip 0'in literatiirdeki olgu cesitliliginin artirlmasi amaglanmistir. On
dokuz yasinda kadin hasta gebeliginin 40. haftasinda bir canl kiz bebek dogumu gerceklestirilmistir. Dogum sonrasi APGAR skoru 1-1 olarak
saptanmis, spontan solunumu olmamasi tizerine entiibe edilip yenidogan yogun bakima alinmistir. Solda pnomotoraks saptanmasi nedeniyle
gogis tipul takilarak restsitasyon yapilmis fakat yanit alinmamasi tizerine eksitus kabul edilmistir. Yapilan otopside akcigerlerden alinan
orneklerin histopatolojik incelemesinde kistik adenomatoid malformasyon Tip 0 (bilateral diffiiz) tanisi konmustur. Sunulan olgu ile bu patoloji
saptanabilen tiim yonleri ile betimlenmis, eslik edebilecek anomalilere, histopatolojik drneklerin nasil alinmasi gerektigine ve benzer 6yki-
tibbi 6zgecmisi olabilecek yenidogan oliimleri etiyolojisinde KKAM anomalisinin akilda tutulmasina vurgu yapilarak tiim bu hususlarin adli tip,
patoloji ve pediatri uzmanlari ile paylasiimasi amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital kistik adenomatoid malformasyon, tip 0, ventrikiiler septal defekt, otopsi, patoloji, adli tip

ABSTRACT

Congenital cystic adenomatoid malformation (CCAM) is a hamartomatous lung anomaly. It constitutes 25% of all congenital lung anomalies
and divides 5 subtypes. It is aimed to increase the variety of Type 0 in the literature which is very rare type. A term baby girl at 40" weeks of
gestation, from a 19-year-old mother was delivered. The APGAR score of baby was determined 1-1 and baby was intubated. Detection of left
sided pneumothorax a chest tube placed. But the baby could not survive after resuscitation period. After the histopathological examination of
the lungs it was diagnosed as CCAM Type 0 (bilateral diffuse). By the presented case, this pathology is described with all its detectable aspects,
the anomalies that may accompany, how the histopathological samples should be taken. It is intended to be shared with forensic medicine
specialists, pathologists and pediatrics specialists.
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GiRi§ Bu embriyolojik gelisim bozuklugu genellikle gebeligin 4-8.

Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (KkAM), ~ haftasinda meydana gelmektedir (2,3).

birbirleriyle iliskili prolifere terminal trakea-brons-bronsioller ~ KKAM, goriilme sikhigi 1/25-30 bin gebeliktir ve erkek fetiislerde
ve kistik-solid yapilar ile prezente konjenital hamartomatoz daha sik gorilir (3). Tum dogumsal akciger anomalilerin
bir akciger anomalisidir (1). Bu anomalideki kistik yapilarin 1/4’unu teskil etmektedir (4). KKAM tanisi ekseriyetle prenatal
duvari i¢ ylzeylerinde kiiboidal ya da kolumnar epitel vardir. ultrasonografi ile konulur (5).
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KKAM klinigi neonatal donemde siklikla akut solunum sikintisi
ve tekrarlayan solunum vyolu enfeksiyonlari ile prezente
olur (6,7). Fetal hidrops, akciger hipoplazisi, prematiirite ya
da komorbid diger sistem anomalileri ile birlikte fetal ya
da neonatal donemde oliime yol acabilmektedir (8). Lokal
veya diffiz sekilde prezente olsa da nihai tedavisi cerrahi
rezeksiyondur (8,9).

KKAM, 5 subtipe ayrilir: tip 1 hem en sik goriilen (%50-70)
hem de en iyi prognoza sahip olan subtiptir. En kotii prognoz
ise tip 2’de gorulir ve bu subtipte konjenital anomali eslik
edisi cok siktir (1,8,10,11). Tip 3'te, akciger cok sayida kiicuk
ebath kistten olusan solid bir kitle halindedir, bu subtipte de
prognoz kottdur (12). Tip 4’te, kist duvarlari tip 1 pnomositler
ile kapli olup gortlme sikhgr %2-4’ttir (9). En nadir gorilen tip 0
KKAM’ye ayni zamanda asiner displazi/agenezi de denmektedir,
bu subtipte kistler kucuktir. Tip 0'in goruldigu bebekler
dogumda siyanotiktir ve sadece birka¢ saat yasayabilirler.
Kardiyovaskiiler anomaliler ve dermal hipoplazi de bu subtipe
eslik edebilmektedir (10,11).

Sunulan olgu ile nadir gorilen bir subtip KKAM, saptanabilen
tum yonleri (adli tip-patoloji) ile betimlenerek bu tiir anomalisi
olan bebeklerin otopsisinde akcigerlerde gorilebilecek olasi
lezyonlara, 6rneklenen lezyonlarin histopatolojik incelemesine
ve oOlim sebebi hususunda vyaklasima vurgu vyapilmasi
amaclanmustir.

OLGU SUNUMU

Gebeligi siiresince diizenli kontrollere gittigini ve gebeligi ile
ilgili kendisine bir problem aktariimadigini belirten 19 yasinda
kadin hasta gebeliginin 40. haftasinda (G1POAQ) dogum sancisi
uzerine ilk olarak ilce devlet hastanesine basvurmus, burada
yapilan ilk muayenesi neticesinde sevk edilmistir. Sevk edildigi
saglik kurulusunda ilerlemeyen travay tanisi ile spinal anestezi
altinda sezaryan ameliyatina alinmis ve 1 adet canli kiz bebek
dogumu gerceklestirilmistir. Kalp tepe atimi (20/dk) mevcut olan
bebegin APGAR skoru 1-1 olarak saptanmis, spontan solunumu
olmamasi Uzerine entiibe edilip yenidogan yogun bakima
alinmistir. Akcigerlerde ambulamakla hava azlig ve akciger
grafisinde solda pnomotoraks gortlmesi tizerine gogus tupu ile
beraber resisitasyona devam edilmis fakat yanit alinmamasi
uzerine eksitus kabul edilmistir. Hastane tarafindan adli
olim bildirimi yapilmasi tizerine otopsi yapilmak (izere olgu
tarafimiza havale edilmistir.

Bebegin otopsi oOncesi cekilen akciger grafisi ve toraks
bilgisayarli tomografisinde sag gogiis boslugunda daha yogun
olmak tizere bilateral pnomotoraks izlenmistir (Resim 1, Resim
2 ve Resim 3). Yapilan olii muayene ve otopside; 3.200 gr
agirhginda ve 50 cm boyunda kiz bebek cesedi, pnémotoraks
testi sagda daha fazla olmak tizere bilateral pozitif oldugu,
her iki gogus boslugunda serbest sivi olmadigi, sol akciger tek
lob goriinimiinde (Resim 4) olup 5 gr ve 3x2x1 cm olciilerinde

Resim 1. Tim vicut AP diizlem direkt grafisi

Resim 2. Tiim viicut koronal bilgisayarli tomografi kesiti
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olup kivami sert ve kenarlari keskin, kesitleri solid goriiniimde
oldugu, sag akciger iki lob goriinimiinde (Resim 5) olup 10 gr
ve 5x3x1 cm olclilerinde olup kivami sert ve kenarlari kismen
kiint, kesitleri solid gortinimde oldugu (Resim 6), kalp 20 gr olup
0,5 cm capinda VSD gorildigi (Resim 7), saptanmis olup diger
gogus yapilarinda ve batin organlarinda major patoloji tespit
edilmemistir. Gerekli toksikolojik ve histopatolojik ornekler
alinarak 6l muayene ve otopsi islemine son verilmistir.

Alinan orneklerin toksikolojik incelemesinde herhangi bir
patoloji saptanmamistir. Histopatolojik incelemesinde ise
akciger kesitlerinde dogal lobiiler yapilanma izlenmekle birlikte
lobuller icinde yer yer miksoid ozellik gosteren fibroblastik bir
stroma icerisinde lokalize kiiclik capli kistik yapilar saptanmistir.
Kistler psodostratifiye silyali kolumnar epitel hicreleri ile
doseli olup bazi kistler cevresinde diiz kas, bronsiyal glandlar

Resim 3. Thoraks bilgisayarli tomografi horizontal kesit

Resim 4. Sol akciger bittini

veya kikirdak adaciklari ve yer yer bagimsiz displastik adaciklar
izlenmistir. Tum akciger dokusu orneklerinde mikroskobik
olarak hichir alanda alveol olusumu gortilmemistir (Resim
8 ve Resim 9). Olgu, kistik adenomatoid malformasyon tip 0
(bilateral diffiiz) olarak raporlanmistir.

oidel Ny
Resim 6. Akciger disseksiyon kesitleri

Resim 7. Kalpte mevcut ventrikiler septal defekt
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Adli merciinin kesin 6lim sebebi hususunda rapor talebi ile
sorusturma dosyasi, bebege ait tibbi evrak ve histopatolojik-
toksikolojik  sonu¢ raporlart  beraber degerlendirilerek
bebegin olumiinin kendisinde mevcut gelisimsel akciger
hastaligi (bilateral diffiiz kistik adenomatoid malformasyon
tip 0) sonucunda meydana gelmis oldugu seklinde kanaat
bildirilmistir.

TARTISMA

Rutin adli tip uygulamalarinda neonatal donemdeki tim
bebek oltimleri adli olgu olarak kabul edilip bu olgulara 5271
Sayili Ceza Muhakemesi Kanunu’nun 88. maddesi kapsaminda
otopsi islemi yapilir. Fetal ve neonatal doneme ait otopsilerde
kesin olim sebebi tespitine ek olarak dogum sirasinda
veya dogumdan sonra yasam bulgularinin varligi, olagan
stiresinde dogup dogmadigi, biyolojik olarak yasamini rahim
disinda siirdirebilecek kadar olgunlasmis olup olmadigi veya
yasama yetenegi bulunup bulunmadigl saptanmaya calisilir
(13). Neonatal bebek oltimleri, ilk 1 yil icindeki olimlerin
2/3’Unl teskil edip en sik konjenital gelisimsel anomaliler,
enfeksiyonlar, perinatal asfiksi ve metabolizma hastaliklar
sonucu meydana gelmektedir (14). Fetal-antenatal-neonatal
donemdeki bebeklerin olimlerinde her ne kadar tanili bir
sendrom veya konjenital anomali olsa ve bu durum dogal 6lim
lehine yorumlansa da; sonrasinda gerek aile gerekse de adli
merciiler tarafindan gebelik esnasindaki medikal takip ile ilgili
malpraktis iddialari gtindeme gelebilmektedir. Dolayisiyla bu
tur olgularda tibbi veya adli otopsi yapmanin 6nemi bayuktr.
Nitekim olgulara bu sekilde bir yaklasim cocuk istismari veya
travmatik olumi dislamasi acgisindan da ayri bir 6nem arz
etmektedir.

Konjenital kistik akciger patolojileri kabaca dort baslhk
altinda toplanabilir; kistik adenomatoid malformasyon, lober
amfizem, pulmoner sekestrasyon ve bronkojenik kist (15).
Sunulan olgu, otopsi esnasinda alinan akciger orneklerinin
histopatolojik incelenmesi neticesinde, bilateral diffiz Tip 0
KKAM olarak raporlanmistir. Olgu, literatiirde belirtildigi tizere
dogar dogmaz dakikalar igerisinde eksitus olmustur.

KKAM’nin ayirici tanisinda  pulmoner sekestrasyon, kistik
bronsiektazi, konjenital lober amfizem, diyafragma hernileri,
bronkojenikkistler, mezenkimal hamartomlar ve pnomatoseller
dikkate alinmalidir (16,17).

KKAM’ye kardiyak, renal, gastrointestinal, iskelet ve dermal
anomalier eslik edebilir (10,11). Eslik eden spesifik kardiyak
anomaliler turunkus arteriyozus ve fallot tetralojisidir
(18). Sunulan olguda literatur ile uyumlu olarak kardiyak
anomali izlenmistir fakat literatiire gore spesifik olmayan
kardiyovaskuler bir anomali olan muskiler tipte bir VSD
gorulmustur.

Resim 8. interlobiiler septa ile ayrilan lobiillerde brons diizeyinde
immatirizasyon ve siliyer epitel hiicreleri ile doseli kiigtik boyutlu
kistik yapilar (Akciger, HEx200)

Resim 9. Kistik bronslarin cevresinde kikirdak adaciklari ve diiz
kas varligi (Akciger, HEx200)
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SONUG

Ani bebek 6limleri hem hukuki hem de tibbi olarak 6nem arz
eder. Zirahukukiolarak ceza (malpraktis-ihmal-istismar-cinayet)
davalariagisindan onemli sorular glindeme gelebilmektedir. Bu
noktada standart/bol 6rnekleme ve degerlendirme yontemleri
tzerine insa edilen dogru makroskobik ve patolojik bir tani,
hukukun ihtiyac duydugu saglikli zemini sunabilmektedir.
Son yillarda tilkemiz ve tum diinyada tibbi otopsi sayilarinda
yasanan dramatik azalma, pek cok antite ve taninin ancak
otopsiler sayesinde saptanmasi miimkiin olmaktadir.
Fetal/perinatal veya neonatal donemde meydana gelen cok
saylda supheli olimin altta yatan nedeni olan gelisimsel
anomaliler ve pek cok nadir hastalik, giderek daha fazla sayida
adli otopsi giindemi icinde yer bulmaktadir. Dolayisiyla adli
otopsinin, hukuka sundugu katkinin yani sira tip literattiri
acisindan da 6nemi yadsinamaz. Bu baglamda otopsi yapan
hekimlerin, bu tiir konjenital hastaliklar hakkinda farkindalik
kazanmalari, ornekleme ve degerlendirme yontemleri
hakkinda bilgi sahibi olmalari kritik 6neme sahiptir.
Tip 0 KKAM gibi yasamla bagdasmayan konjenital anomalilere
prenatal olarak tani konmasi tibbi ve psikolojik olarak 6nem
arz eder. Sunulan olgu o6zelinde bu tir olgulara prenatal tani
konmasi gebelik terminasyonu gibi secenekleri giindeme
getirerek anne sagligini riske atmanin oniine gecilebilir. Ayrica
aile psikolojik olarak da hazirlanir.
Sonug olarak bu sekilde bir akciger anomalisine sahip bir ani
bebek olimi olgusunda su hususlara adli tibbi olarak dikkat
edilmesinin faydal olacagini disiintiyoruz;
e Tum tibbi evraki ve adli tahkikat dosyasinin ozenle
incelenmesi,
e Tam ve eksiksiz bir 6li muayene ve otopsi yapilmasi,
e Otopsi esnasinda eslik edebilecek anomalilere dikkat
edilmesi ve bu kisimlarin dogru bir sekilde fotograflanmasi,
» Histopatolojik inceleme icin cesitli bolgelerden bol miktarda
ornek alinmasi ve akcigerlerin trakea distalinden itibaren
butiin olarak 6rneklenmesi,
e Dogum sonrasi yasamla bagdasmamasi nedeniyle bu
tur olgularin  prenatal-antenatal-postnatal sireclerinin
medikolegal agidan bitiin olarak degerlendirilmesi.
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