Kotu prognostik faktdrlere sahip bir
kistik adenomatoid malformasyon
olgusunun neonatal lobektomi ile
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Bilimsel arkaplan

Fetal kistik adenomatoid malformasyonlarda (CCAM)
Ozellikle buyuk hacimli ve tedavi verilmeyen olgularda

prognoz ongorulememektedir.

Kist volimu orani (Cyst volume ratio:CVR) genel kabul gormus olmakla
beraber hala tartismali bir prognostik faktordur.

Hidrops gelisimi en dnemli kdtld prognoz belirtisi olarak kabul edilse de
hidrops gelisen olgularda dahi iyi sonuclar bildirilmektedir.

Buyuk hacimli ve yliksek CVR olan olgularda gebelik terminasyonu
onerilebilmektedir.



CCAM

Gebe yasi: 30 O
G2P1 R

Geg tani almig ve ‘intrauterin tedavi’ ya da
‘gec terminasyon’ icin yonlendirilmis olgu

Ilk muayene 25.gebelik haftasinda

Sonografik degerlendirme: izole makrokistik tip
CCAM

Doppler ile ayirici tani: Lezyonun Sistemik
arteryel destegi yok = BPS ekarte edildi

Kist volim orani (CVR) Crombleholme ve ark.
tarafindan tarif edildigi sekilde hesaplanmistir.

Bu olciim ile Lezyon capi: HC’ye boliinerek
gestasyonel yasa gore normalize edilir.

iIkZCSV%:.(uzunIuk x genislik x derinlik x 0.52): HC
= 2.8 idi.

Bu oran 29.haftada 3.4’e yukseldi.
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3. Trimesterde fetal hidrops gelisti
Subkutan odem ve asit agirlikli
Polihidramnios da tabloya eklendi.

Fetal gelisim kademeli olarak
yavasladi.

T"13 DEUKADINHAST DOGUMAD
3 150472015 12704705 PM

Polihidramnios a bagli uterin
kontraksiyonlar 34.haftada erken
doguma ilerledi.

Betametazon klirtinden 36 saat
sonra eski CS endikasyonu ile dogum
uygulandi.
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Neonatal donem ve cerrahi

e Dogum agirligi 1981 gr. (%25) Kiz bebek
e Spontan solunumu yoktu. Entube edilerek MV baslandi.

* 100% FiO, ile maksimum modda MV destegine ragmen, oksijen saturasyonu <90% seyretti.
Kan gazi respiratuar asidoz ile uyumlu idi: pH: 7.14, pCO,: 78 mmHg and HCO, " : 19.7 mEq/L

. NeonlataclI 2. gunde High Frequency Ventilation (HFO) baslandi. Endotrakeal yolla tek doz beractant
uygulandi.

* Ekokardiyografik muayenede pulmoner arter basinci 75 mmHg saptanmasi Gzerine Sildenafil
tedavisi 814 mg/kg).

» Stabilizasyon siireci sonrasinda postnatal 7.giinde Cocuk Cerrahisi tarafinda sol akciger alt
lobektomi ua/(gulandl. Literatlirde bu operasyonun ‘elektif’ ve ‘acil’ kategorileri tarif edilmektedir.
Bu olguda erken postnatal donemde ve HFO ventilasyona ragmen kot ventilasyon endikasyonu
ile yapilmasi nedeni ile ‘acil’ kategorisine uymaktadir.

* Lobektomi sonrasi HFO ihtiyaci ortadan kalkti. Pulmoner hipertansiyon kademeli olarak diizeldi.
MV postop 3.gline kadar devam etti. Sonrasinda 7 giin daha noninvazif ventilasyon ile izlenen olgu
YDYB’dan cikarildi.



A: Yenidoganin 1.glinlinde (preoperatif) 6narka akciger grafisinde sol hemitoraksin neredeyse tamamen kapali
(opak) oldugu, kalbin ve mediastenin saga itildigi, sag hemitoraksin havalanmasinin da az oldugu ve sag
kostofrenik agida minimal sivi oldugu gorilmektedir.

B: Postoperatif 5.ayda kontrol grafi. Bronsiyal agacin genislemesi blylk oranda tamamlanmis ve buna bagl
akciger aerasyonu normale dénuyor.
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Histopatoloji: Sat CCAM Stocker type |
Makroskopik gordntm




Tartisma basliklari

CVR iyi bir prognostik belirtec degildir. Neden ?
Hidrops iyi bir prognostik belirtec degildir. Neden ?

MRI istenmeli miydi ? Neden ?

Steroid kurleri deneysel bir tedavi secenegi olarak basarili mi?

Gebelik terminasyon onerisi CCAM olgularinda sunulmali midir?



Fetal Akcigerlerde bronsiyal agacin gelisim/genisleme problemler

Larynx

Trachea

CCAM ile CDH ayni mi ? e - BN
LHR ile CVR benzer bir mantik ta mi? Rl g

ooooooooooo

Akciger lezyonlarinda kullanilan prognostik kriterler
Diyafragma hernisine ait lung-to-head ratio (LHR) bakisindan etkilenmektedir.

Ancak diyafragma hernisinde patoloji sadece akcigerin herniye olmus intestinal
organlar ile basiya ugramasi degil IS| etkisini de icerir.

Diyafragma hernisinde akcigerler Gzerindeki olumsuz etki herniye olmus
intestinal organlarin hacminden bagimsiz gérinmektedir.

CCAM’da ise
Ipsilateral hamartomato6z lezyonun basi etkisine ragmen akciger
bronsiyal mimarisini ve genisleme yetenegini koruyor gorinmektedir.



CCAM olgularinda Hidrops

Bu olgularda hidropsun cok kotu bir prognoz belirtisi olduguna ait
bilgiler Adzick ve ark.’nin raporundan gelmistir.

CVR>1.6 ise olgularin %80’inde hidrops gelisir.

Kistik akciger lezyonu olan ve Hidrops gelisen 25 olgudan hicbirinin
yasamadigini rapor etmislerdi.

Adzick NS, Harrison MR, Crombleholme TM, Flake AW, Howell LJ. Fetal lung lesions: management and outcome.
Am J Obstet Gynecol 1998; 179: 884-9.



Fetal akciger lezyonlarinda steroid tedavisi
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Fiz 1. [2sion growth cates foll vwing maternal BMEZ. CWVE grewwth cates for recipients ofa
single (A) or mltiple courses (B) of maternal BLZ were calculated from the change in
CVE from the time of BWZ administration to 28 weelts' gestation, the time at which lesion
sroiwth is believed to plateau The diagnosis of cases with a positive CVE growth rate in
single course recipients inclades: micro-CCARM (N 27, macro-CCAN (N 11, BA
[ 1), and BRS (N 1]1. The diagnosis of cases with a positive CWE goowth rate in
mltiple course recipients is indicated in Table 3. Similar trends to the CWE growth rate
for individual patients were seenin lesinnvolume gowth @tes.
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ABSTRACT

Purpose: Administration of maternal betamethasone (BMZ) is a therapeutic option for fetuses with Large
ticrocystic congetital lung lesions at visk for, or causing, hydeops. Not all fetuses respond to a single course of
BMZ. We review our experience with the use of single and multiple courses of matemal BMZ for the management
of these patients.

Methods: A eetrospective review of fetuses with congenital lung lesinns managed with matetnal BMZ fiom 2003

0 2014 was petforined.
Residts: Forty-theee patients wete managed with prenatal stetids (28 single course, 15 multiple coutses). Single

course recipients demonstrated a reduction in lesion size and resolution of bydrops in 82% and 88% of patients
respectively compared to 47% and 56% in recipients of multiple steroid courses. Suevival of multiple course
patients {B6%) was compatable to that of single coutse patients {93%) and improved compared to non-treated
histotical controls. Multiple course recipients detonsteated an incteased need for open fetal suepety and post-

natal surgery at a younger age.
Conclusion: Fetuses who fail to respond to a single course of BMZ may benefit, as indicated by hydrops resolution

and improved sarvival, from additional coueses. Howevet, failute to respond is indicative of a sion which may

tequite fetal or immediate neonatal eesection,
© 2016 Elsevier [nc. Al tights teserved.



Tabde 3
Lesion diagnosis, iydrops resnhution and postnatal course in recipients of mltiple coucses of matemal BWVZ.

Pt Lesitn CVR (4 or— greath mte) Hydrops esohtion Sargeny Cutrome
1at BAZ conarse 2nd BWZ coree 2rd BMEZ couree
1 CCAN 280=) 280-) na Mepnatal resection at DGL 41 Alie
2 CCAR 2104] 2504 Mo surgery Meonatal demise DOL1
3 obar BA 16(+] 3204 Mo Open fetal surgecy at 24 3/7 GA Alive; VA ECMO pretop
4 CCAN 1804 2204 na Meonatal resection at DOL 2 Aliie
5 CCAN 1474) 3= Yo, Meonatal resection at DOL 2 Aliie
B CCAN 340=) 297 na Meonatal resection at DOL 7 Aliie
7 CCARN 1.7(=) 14{=) nfa Mennatal resection at D0L G4 Alive
& CIE 270(=] 17 (-] Yo Mennatal resection at DOL B Alive
q CCAL 2E+) 4 (4] Mo Open fetal surgery at 24 6/7 GA Albve
11 CCAR 2B(=] IB(-) Yo it and immediate resectinn Alive
11 Hybrid 11{=] 2i=] Yei
12 CCAN 16(+] 2504+) Mo Open fetal surgery at 25 2/¥ GA Alive; VA ECMO postop
13 CCAN 2410 148(-) na Meonatal resection at DGL 32 Alie
14 CCAN 2304) 24 (4] 204 Mo Ceclined fetal surgery LK
15 CCAN 1274) 17(=) 210=) Yo, it and immediate resection Alive; VA ECMO pratop

Groiwth mte:a (+) or (—) afterthe CVR value indicates a positive or negative CVE growth rate in response to the coresponding BWZ course. Patient 11 recerved postnatal care atanother
ishtution; patient 2 had hydmps at the time of iwtial prenatal care at our instibation but completed prenatal and postoatal care at anether instiation. o/a o bydeops esolation eolumo
imdicates the fetus never had signs of bydrops.

CLE, rongenital lobar emphiysema; DOL day of life; [UFD, inutem fetal demise; BAVE, betamethasone.



Konjenital kistik adenomatoid malformasyon (CCAM)
Genel bilgiler

Akcigerde bronsiyal hticrelerin a?IrI proliferasyonu ile karakterize multikistik
hamartomatoz kitle lezyonudur 12

Lezyon olgularin %80-95’inde tek lobu tutar.
Nadir bir lezyondur. insidansi 1:25.000 1:35.000 canli dogum?

Ik siniflandirma Stocker ve ark. tarafindan lezyonun histolojik karakteristiklerine gére tarif edilmistir.
Adzick ve ark. bu siniflandirmaya sonoanatomik goriiniime dayanan bir modifikasyon 6nermislerdir.*

Bu modifikasyonda
Makrokistik CCAM: tek veya birden fazla >5 mm kist/kistler
Mikrokistik CCAM: kistler <5mm

Stocker JT, Madewell JE, Drake RM. Congenital cystic adenomatoid malformation of the lung. Classification and morphologic spectrum. Hum
Pathol 1977; 8: 155-71.

Miller RK, Sieber WK, Yunis EJ. Congenital adenomatoid malformation of the lung. A report of 17 cases and review of the literature. Pathol
Annu 1980; 15: 387-402.

Laberge JM, Flageole H, Pugash D, et al. Outcome of the prenatally diagnosed congenital cystic adenomatoid lung malformation: a Canadian
experience. Fetal Diagn Ther 2001; 16: 178-86.



