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OzET

Akcigerin konjenital kistik adenomatoid maiformasyonu (KKAM), ve multilokiler renal kist (MRK) nadir gorilen anomali
lerdendir. Onbir aylik kiz olgumuzda sol bébrege ait bir kitle tesbit edildi. Toraksin bilgisayarli tomografi (BT) inceleme
sinde sadda ince duvarii bir kistik olusum rastlantisal olarak saptandi. Her iki kitlenin rezeksiyonu ardindan spesimenlerin
patolojik inceleme sonuclan (MRK) ve (KKAM) seklinde geldi. Calismamizda bu nadir iki anomaliyi birlikte gdsteren olgu
sunulmustur.

SUMMARY

Congenital cystic adenomatoid malformation and multilocular cyst of the kidney are rare anomalies. A left renal mass
was detected in our eleven month old girl patient. In the CT sections of the thorax, an unilocular thin walled cystic mass
of the right lung was seen incidentally. After the resection of the two masses, the pathological examinations of the
specimens revealed the diagnoses of the solitary multilocular cyst of the kidney and congenital cystic adenomatoid
malformation respectively. We present our case showing the association of these two anomalies together.

GIRIS

Akcigerin konjenital kistik adenomatoid maiformasyonu
(KKAM) nadir goériilen bir anomalidir. Stocker siniflan
dirmasina gore oOzellikle Tip 2 ve Tip 3 malformasyonlar
yenidogan déneminde solunum distresine yol acmalar ve
daha sonraki infant ve cocukluk ¢aginda tekrarlayan akci
ger enfeksiyonlarina neden olmalari ile klinik énem ka
zanmiglardir. Tip 1 lezyonlarda mediastinal hemiasyona
yol acip solunum distresine neden olabilecekleri gibi ileri

'yaglarda ve rastlantisal olarak da saptanabilirler (1).
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KKAM esliginde ve de ozellikle Tip 2 lezyonlarla birlikte
gOrulen anomaliler igerisinde renal patolojiler onemli yer
tutmaktadirlar.

Bobregin multilokuler kisti (MRK) nadir gorilen bir anoma
lidir ve benign karakterli renal timorleri olusturan genis
spektrum igerisindeki anomalilerden birisidir.

OLGU

Onbir aylik kiz cocugu miracaat tarihinden 15 giin 6nce

sinden baglayan karin sisligi ve halsizlik sikayeti ile polikli-
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nige basvurduruldu. Fizik muayenesinde sol hemiab-
domeni dolduran, oldukga sert, kostalar hizasindan asagi
inguinal bégeye dek uzanan ve umbilikusu saga dogru
gecen bir kitle palpe edildi. Akcigerin oskiltasyonunda
sag akciger bazalinde solunum sesleri azalmigti. Hastanin
I6kositoz (17200/mm°) disinda biitiin laboratuar degerleri
normaldi. Wilms timord veya varyantlari gibi malign bir
kitle olabilecedi suphesiyle serum dizeyleri incelenen
ferritin, vanilmandelik asit, ve homovanilik asit gibi timor
belirleyicileri normal sinirlarda bulundu.

Radyolojik incelemeler: Hastaya bagvuru esnasinda ceki-
len akciger grafisinde sa§ akciger bazalinde lokalize tek
bir kist saptandi. Batin ultrasonografisinde ve abdomenin
kontrast BT incelemesinde sol bdbredi komprese eden ve
toplayici sistemlerinde Ihmli derecede dilatasyona neden
olan ve sol abdomeni dolduran kistik bir kitle goruldi
(Sekil 1). Toraks BT'sinde ise 5 x 4,5 cm ¢aplh, sag akci-
Jerde lokalize, unilokuler, ince duvarl bir kist saptandi
(Sekil 2). Laparotomi ile sol bobregin alt polinden koken
alan 15x12x10 cm boyutlanindaki kistik yapida oldugu
izlenimi veren ve parsiyel eksizyon icin uygun gorilmeyen
kitle total nefrolireterektomi ile eksize edildi. Spesimenin
patolojik inceleme sonucu MRK olarak geldi. Hastamiza
ilk operasyonundan iki ay sonra uygulanan sag torakotomi
ile sag akcigerin alt lobu sinirlan icerisinde lokalize 6x6x8
cm boyutlarindaki kistik kitle irreguler segmentektomi ile

total olarak rezeke edildi. Patolojik inceleme sonucu akci-
klinik taniyi

gerin  KKAM'I  seklindeki
bulundu.

dogrular nitelikte

Sekil 1. Abdominai BT kesitinde sol bdbrekten koken almis kistik kitlenin
gorinimi
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Sekil 2. Toraks BT kesitinde sag akcigerde lokalize Tip 1 KKAM'un gérunimd.

TARTISMA

Stocker siniflandirmasina gére Tipi KKAM'da lezyon iki
santimin Uzerinde tek veya multipl kistlerden olugsmustur
ve siklikla mediastinal hemiasyona yol acabilirler. Kistler
silli pseudostratifiye kolumnar epitelden meydana gelmistir
ve prognoz da genellikle iyidir. Ozellikle Tip2 lezyon esli-
ginde fazla sayida ve genis spekirumda eglik eden
konjenital anomali veya diger patolojiler bulunmakta iken
Tip 1 malformasyon ile birlikte fazla sayida konjenital
anomali veya non-konjenital hastalik bildirilmemigtir (1-4).
Pek cok yazar soliter, multiloktler bobrek kistinin kriterle-
rini  sdyle siralamaktadirlar; 1-Kist Unilateraldir, 2-
Soliterdir, 3-Multilokiilerdir, 4-Lokulasyonlar birbirleri ile
iligkili degillerdir, 5-Lokdller epitelyal ortu icerirler, 6-Kist
renal pelvis ile istirak etmemelidir, 7-Geri kalan bobrek
kesimi basing atrofisi disinda normal olmaldir. Bu son
bulgu daha sonra Boggs ve Kimmelstiel tarafindan kist
septalarinda sadece tamamen gelismis nefronlarin yer
almamasi seklinde degistirilmistir (5-7). Ayrica bilateral
lokalizasyonda bildirilmistir (8). Literatirdeki MRK'll en
kiicik olgu 5 aylktir (5). Bu anomalinin tedavisinde gerek
teknik nedenlerle ve gerekse de maligniteden kesin ayirici
tanisinin makroskobik olarak veya kismi biyopsiler ile tam
olarak yapilamadigi durumlarda total nefrektomi yapildig
belirtiimektedir (5-8). Olgumuz malignite ayirici tanisi
yonunden gerek preoperatuar donemde ve gerekse de
peroperatif olarak degerlendirilmigtir. Tani total nefroure-
terektomi spesimeninin postoperatif patolojik incelemesi
ile koyulabilmistir. Olgumuz KKAM Tipi ve MRK kombi-
nasyonunu iceren literaturdeki ilk olgudur.
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