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Olgu Sunumu

Isolated left pulmonary agenesis
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İzole Sol Pulmoner Agenezi

ÖZET

Pulmoner agenezi, akciğer parankiminin, bronşların ve kan damarlarının tüm olarak bulunmadığı nadir bir konjenital anomalidir. Ne-
deni bilinmemektedir. Olguların %50’sinde özellikle de sağ pulmoner agenesiste, kardiyovasküler, kas-iskelet, gastrointestinal ve renal 
anomaliler eşlik eder. Sol pulmoner agenezis ve kardiyak anomali eşlik etmeyenlerde prognoz daha iyidir. Bu yazıda, başka konjenital 
malformasyonlar olmaksızın, sol akciğer agenezisi olan 5 yaşında bir erkek çocuk sunulmuştur. CAYD 2015;2(2):87-90.
Anahtar Kelimeler: Çocuk, pulmoner agenezi

ABSTRACT
Pulmonary agenesis is a rare congenital anomaly, consisting of complete absence of the lung parenchyma, bronchi, and pulmonary 
vessels. The cause is unknown. In 50% of cases, especially in cases of right lung agenesis, cardiovascular, musculoskeletal, gastrointes-
tinal, and renal malformations are also present. The prognosis is better in cases of left lung agenesis and when there is no cardiac mal-
formation. Herein, we report the clinical case of a 5-year-old boy with left lung agenesis, without any other congenital malformations. 
CAYD 2015;2(2):87-90.
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dığı öğrenildi. Hastanın 15 gün öncesine kadar herhangi 
bir solunum yakınmasının olmadığı, akciğer enfeksiyo-
nu geçirmediği, hiç hastaneye yatışı olmadığı belirtildi. 
Yakınmalarının 15 gündür olduğu, öncesinde tamamen 
sağlıklı olduğu ifade edildi. Hastanın ilk değerlendirme-
sinde genel durumu iyi, bilinç açık, boy: 107cm, ağırlık: 
16kg, ateş: 36,2°C, nabız: 124/dk, solunum sayısı: 24/dk, 
kan basıncı: 90/60 mmHg, O₂ saturasyonu: %98 olarak 
saptandı. İnspeksiyonda bilateral toraks ön duvarları 
eşit görünümde (deformasyon, çöküklük, asimetri yok), 
interkostal-subkostal çekilme yok, oskültasyonda sol he-
mitoraksta solunum sesleri azalmış olarak saptandı. Ak-
ciğer grafisinde, sol hemitoraksta dansite artışı ve trakea 
sol tarafa çekilmiş olarak gözlendi (Resim 1). Hastanın 
toraks ultrasonografisinde, pnömotoraks, effüzyon, di-
namik veya sabit hava bronkogramları saptanmadı. Bu-
nun üzerine toraks tomografisi çekildi. Tomografide sol 
akciğerin havalanmadığı, kalp ve mediastinal vasküler 
yapıların sol hemitoraksa deviye olduğu, sol ana bron-
şun izlenemediği ve sağ akciğerin mediastenden karşı 
tarafa uzanım gösterdiği tespit edildi. Bu bulgularla ate-
lektazi, sol akciğer hipoplazi/agenezi olabileceği şeklinde 
raporlandı (Resim 2). Öykü derinleştirildiğinde hastanın 
15 gün önce fındık yerken boğazına kaçtığı ve tekrarla-
yan öksürüklerinin olduğu, yakınmalarının o günden 
sonra başladığı belirtildi. Hastaya yabancı cisim aspiras-
yonu ön tanısı ile rijid bronkoskopi yapıldı. Bronkosko-
pide trakeanın sağ ana bronş olarak devam ettiği, sol ana 
bronşun gözlenmediği görüldü ve sol akciğer agenezi 
tanısı konuldu. Yabancı cisme rastlanılmadı. Eşlik ede-
bilecek anomaliler açısından yapılan taramada batın ult-
rasonografisi normal, ekokardiyografisinde kalp yukarı 
ve sola doğru yer değiştirmiş, apeks solda, sağdan gelen 
pulmoner venler sol atriyuma açılıyor ancak sol pulmo-
ner venler gözlenmedi şeklinde yorumlandı. Spirometre 
uyum sağlayamayacağı için uygulanamadı. Profilaktik 

GİRİŞ
Pulmoner agenezi sağ ve sol akciğerde neredeyse eşit 

sıklıkta görülen nadir bir gelişimsel anomalidir. 3 şekilde 
olabilir; 1- Akciğer parankiminin, kan damarlarının ve 
bronşların tüm olarak bulunmadığı agenezi (Tip 1), 2- 
Kör sonlanan bir bronşla beraber akciğer parankiminin 
ve damarlarının bulunmadığı aplazi (Tip 2), 3- Değişik 
derecelerde akciğer parankim, bronş ve damar anomali-
lerinin eşlik ettiği hipoplazi (Tip 3) olarak sınıflandırılır. 
Pulmoner agenezide olguların %50’sine başka konjeni-
tal anomalilerin de eşlik ettiği gösterilmiştir. Bunlardan 
başlıcaları kardiyovasküler, gastrointestinal, musku-
loskelatal ve ürogenital sistem anomalileridir.1 Sıklıkla 
çocukluk çağında tanı alınmasına rağmen eşlik eden 
anomalisi olmayan ya da hafif olan hastalar erişkin yaşa 
kadar tanı almadan yaşayabilmektedirler.2 Beş yaşında 
öksürük ve ateş yakınmalarıyla dış merkeze başvuran, 
yabancı cisim aspirasyonu şüphesi ile kliniğimize sevk 
edilen hastaya pulmoner agenezi tanısı konulmuştur. 
Hastanın bu yaşa kadar herhangi bir bulgu vermediği ve 
eşlik eden konjenital anomalisi olmadığı saptanmıştır. 
Bu tip olgularda ayırıcı tanıda nadir de olsa pulmoner 
agenezinin göz önüne alınması gerekliliğini vurgulamak 
amacıyla sunulmuştur.

OLGU
Beş yaşında erkek hasta, 15 günden beri devam eden 

öksürük ve aralıklı olarak en yüksek 38°C’yi bulan ateş 
yakınmaları ile özel bir merkezde değerlendirilmesinin 
ardından akciğer grafisinde sol hemitoraksın tamamen 
opak görünümde olması üzerine yabancı cisim aspiras-
yonu ön tanısıyla çocuk acil servisimize getirildi. Has-
tanın öyküsünden 38. gestasyon haftasında sezaryen ile 
3600 gr doğduğu, doğum sonrası solunum sıkıntısı olma-

Resim 1.  PA akciğer grafisinde, sol hemitoraksta dansite artışı 
ve trakea sol tarafa çekilmiş olarak görülüyor.

Resim 2.  Toraks BT’ de, sol akciğer havalanması olmayıp kalp 
ve mediastinal vasküler yapılar sol hemitoraksa deviye, sol ana 
bronş izlenmiyor ve sağ akciğer mediastenden karşı tarafa 
uzanım gösteriyor.
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hem de tedavi amaçlı rijid bronkoskopi yapıldı ve akci-
ğer agenezisi tanısı konuldu. Olgumuzdan da anlaşılabi-
leceği gibi daha önce asemptomatik olan bir hastada yeni 
gelişen ve iyileşmeyen öksürük yakınmalarında, akciğer 
grafisinde bir hemitoraks tamamen opak görünümlü ol-
duğunda atelektazi, plevral effüzyon, yabancı cisim aspi-
rasyonu düşünüleceği gibi ayırıcı tanıda nadir bir neden 
olarak pulmoner hipo/agenezi olabileceği de göz önünde 
bulundurulmalıdır.
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olarak sefuroksim başlandı. 3 gün çocuk yoğun bakım, 1 
gün de çocuk servisinde yatırılarak takip edildikten son-
ra kontrole gelmek üzere taburcu edildi. 

TARTIŞMA
Tek taraflı pulmoner agenezi yaklaşık 1/10000-15000 

otopsi incelemesinde rastlanan nadir görülen konjeni-
tal bir anomalidir.3 Fetal hayatın 4. haftasında meydana 
gelen olumsuz etkiler sonucu ortaya çıktığı düşünül-
mekte olup etyolojisi tam olarak aydınlatılamamıştır. 
Vitamin A, folik asit eksikliği ya da salisilat kullanımı 
gibi faktörler etyolojide suçlanmaktadır.4 Her iki cins-
te ve anomalinin sağ ya da solda olması yaklaşık olarak 
eşittir.1 Akciğerlerin her ikisinin tam yokluğu oldukça 
ender görülmekle beraber yaşamla bağdaşmaz.5 İlk kez 
Schneider tarafından 1912’de sınıflandırılmış ve Boy-
den tarafından 1955 yılında modifiye edilerek üç aşa-
mada kategorize edilmiştir.6 Yenidoğan döneminde tanı 
alan olguların önemli bir kısmı solunumsal hastalıklar 
nedeniyle kaybedilmektedir. Buna karşın ileri yaşlarda 
rastlantısal olarak tanı alan olgular da vardır.7 Pulmoner 
agenezide olguların %50’sine başka konjenital anomali-
lerin de eşlik ettiği gösterilmiştir. Bunlardan başlıcaları 
kardiyovasküler, gastrointestinal, muskuloskelatal ve 
ürogenital sistem anomalileridir.1 Hastaların önemli bir 
kısmı tekrarlayan akciğer enfeksiyonları ile başvurur ve 
sağ kalımı belirleyen etmenler eşlik eden anomaliler ile 
akciğer işlevleridir.8 Takcı ve ark. yenidoğan döneminde 
doğumdan hemen sonra solunum sıkıntısı gelişen bir ol-
guda tek taraflı akciğer agenezisi saptanmış ve izleminde 
hastanın sağlam akciğerinde hastane kaynaklı pnömoni 
gelişimi ile kaybedildiği bildirilmiştir.9 Bachh ve ark. 
uzun süreli öksürük yakınması ile başvuran 20 yaşın-
da bir kadın hastada tek taraflı akciğer agenezisi, Ma-
yer-Rokitansky-Küster-Hauser (MRKH) sendromu ve 
tek taraflı renal agenezisi rapor etmiştir.10 Ayırıcı tanıda 
konjenital diyafram hernisi, konjenital kistik adenoma-
toid malformasyon, pulmoner sekestrasyon, şilotoraks, 
pulmoner hipoplazi, bronkojenik kist, nöroblastom, 
fibrosarkom, teratom gibi tümörler ve atelektazi düşü-
nülmelidir.11 Hem tanı hem de ayırıcı tanılar için kont-
raslı BT, bronkoskopi, bronkografi, MR anjiyografi ve 
anjiyografi gibi non-invazif ve invazif tetkikler kullanıl-
maktadır.1,12,13 Biz olgumuzda ilk olarak plevral effüzyon 
açısından non-invazif bir yöntem olan ultrasonografi-
yi kullandık, ancak bulgular effüzyon lehine olmaması 
üzerine yine non-invazif olarak tomografiyi tercih ettik. 
Tomografide atelektazi şüphesi olması ve öyküsünde ya-
bancı cisim aspirasyonu tanımlanması üzerine hem tanı 




