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OZET

Pulmoner agenezi, akciger parankiminin, bronslarin ve kan damarlarinin tim olarak bulunmadigi nadir bir konjenital anomalidir. Ne-
deni bilinmemektedir. Olgularin %50'sinde 6zellikle de sag pulmoner agenesiste, kardiyovaskiiler, kas-iskelet, gastrointestinal ve renal
anomaliler eslik eder. Sol pulmoner agenezis ve kardiyak anomali eslik etmeyenlerde prognoz daha iyidir. Bu yazida, baska konjenital
malformasyonlar olmaksizin, sol akciger agenezisi olan 5 yasinda bir erkek cocuk sunulmustur. CAYD 2015;2(2):87-90.
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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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GIRIS

Pulmoner agenezi sag ve sol akcigerde neredeyse esit
siklikta goriilen nadir bir gelisimsel anomalidir. 3 sekilde
olabilir; 1- Akciger parankiminin, kan damarlarinin ve
bronglarin tiim olarak bulunmadig: agenezi (Tip 1), 2-
Kor sonlanan bir bronsla beraber akciger parankiminin
ve damarlarinin bulunmadig: aplazi (Tip 2), 3- Degisik
derecelerde akciger parankim, brons ve damar anomali-
lerinin eslik ettigi hipoplazi (Tip 3) olarak simiflandirilir.
Pulmoner agenezide olgularin %50’sine baska konjeni-
tal anomalilerin de eslik ettigi gosterilmistir. Bunlardan
baslicalar1 kardiyovaskiiler, gastrointestinal, musku-
loskelatal ve tirogenital sistem anomalileridir.! Siklikla
cocukluk caginda tani alinmasina ragmen eslik eden
anomalisi olmayan ya da hafif olan hastalar eriskin yasa
kadar tan: almadan yagayabilmektedirler.? Bes yasinda
oksiiriik ve ates yakinmalariyla dis merkeze bagvuran,
yabanci cisim aspirasyonu siiphesi ile klinigimize sevk
edilen hastaya pulmoner agenezi tanisi konulmugtur.
Hastanin bu yasa kadar herhangi bir bulgu vermedigi ve
eslik eden konjenital anomalisi olmadig1 saptanmuistir.
Bu tip olgularda ayiric tanida nadir de olsa pulmoner
agenezinin goz 6ntine alinmasi gerekliligini vurgulamak
amactyla sunulmugtur.

OLGU

Bes yasinda erkek hasta, 15 giinden beri devam eden
Okstiriik ve aralikli olarak en yiiksek 38°C’yi bulan ates
yakinmalari ile 6zel bir merkezde degerlendirilmesinin
ardindan akciger grafisinde sol hemitoraksin tamamen
opak goriintimde olmas: tizerine yabanci cisim aspiras-
yonu 6n tanisiyla ¢ocuk acil servisimize getirildi. Has-
tanin Oykiisiinden 38. gestasyon haftasinda sezaryen ile
3600 gr dogdugu, dogum sonrasi solunum sikintisi olma-

Resim 1. PA akciger grafisinde, sol hemitoraksta dansite artisi
ve trakea sol tarafa ¢ekilmis olarak gortliyor.
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dig1 6grenildi. Hastanin 15 giin 6ncesine kadar herhangi
bir solunum yakinmasinin olmadigy, akciger enfeksiyo-
nu gegirmedigi, hig¢ hastaneye yatis1 olmadig: belirtildi.
Yakinmalarinin 15 giindiir oldugu, 6ncesinde tamamen
saglikli oldugu ifade edildi. Hastanin ilk degerlendirme-
sinde genel durumu iyi, biling agik, boy: 107cm, agirlik:
16kg, ates: 36,2°C, nabiz: 124/dk, solunum sayis1: 24/dk,
kan basinci: 90/60 mmHg, O, saturasyonu: %98 olarak
saptandi. Inspeksiyonda bilateral toraks 6n duvarlari
esit gortiniimde (deformasyon, ¢okiikliik, asimetri yok),
interkostal-subkostal ¢ekilme yok, oskiiltasyonda sol he-
mitoraksta solunum sesleri azalmis olarak saptandi. Ak-
ciger grafisinde, sol hemitoraksta dansite artis1 ve trakea
sol tarafa ¢ekilmis olarak gozlendi (Resim 1). Hastanin
toraks ultrasonografisinde, pnodmotoraks, effiizyon, di-
namik veya sabit hava bronkogramlari saptanmadi. Bu-
nun tizerine toraks tomografisi ¢ekildi. Tomografide sol
akcigerin havalanmadig), kalp ve mediastinal vaskiiler
yapilarin sol hemitoraksa deviye oldugu, sol ana bron-
sun izlenemedigi ve sag akcigerin mediastenden kars:
tarafa uzanim gosterdigi tespit edildi. Bu bulgularla ate-
lektazi, sol akciger hipoplazi/agenezi olabilecegi seklinde
raporlandi (Resim 2). Oykii derinlestirildiginde hastanin
15 giin 6nce findik yerken bogazina kagtig1 ve tekrarla-
yan oOksiiriiklerinin oldugu, yakinmalarinin o giinden
sonra bagladig: belirtildi. Hastaya yabanci cisim aspiras-
yonu 6n tanist ile rijid bronkoskopi yapildi. Bronkosko-
pide trakeanin sag ana brons olarak devam ettigi, sol ana
bronsun goézlenmedigi goriildii ve sol akciger agenezi
tanis1 konuldu. Yabanci cisme rastlanilmadi. Eslik ede-
bilecek anomaliler a¢isindan yapilan taramada batin ult-
rasonografisi normal, ekokardiyografisinde kalp yukar1
ve sola dogru yer degistirmis, apeks solda, sagdan gelen
pulmoner venler sol atriyuma agiliyor ancak sol pulmo-
ner venler gozlenmedi seklinde yorumlandi. Spirometre
uyum saglayamayacag icin uygulanamadi. Profilaktik

Resim 2. Toraks BT’ de, sol akciger havalanmasi olmayip kalp
ve mediastinal vaskuler yapilar sol hemitoraksa deviye, sol ana
brons izlenmiyor ve sag akciger mediastenden karsi tarafa
uzanim gosteriyor.



olarak sefuroksim baglandi. 3 giin gocuk yogun bakim, 1
giin de ¢ocuk servisinde yatirilarak takip edildikten son-
ra kontrole gelmek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

Tek tarafli pulmoner agenezi yaklasik 1/10000-15000
otopsi incelemesinde rastlanan nadir gériilen konjeni-
tal bir anomalidir.’ Fetal hayatin 4. haftasinda meydana
gelen olumsuz etkiler sonucu ortaya ciktig1r diisiinil-
mekte olup etyolojisi tam olarak aydinlatilamamistir.
Vitamin A, folik asit eksikligi ya da salisilat kullanimi
gibi faktorler etyolojide suglanmaktadir.* Her iki cins-
te ve anomalinin sag ya da solda olmasi yaklagik olarak
esittir.! Akcigerlerin her ikisinin tam yoklugu olduk¢a
ender goriilmekle beraber yagamla bagdasmaz.® Ilk kez
Schneider tarafindan 1912’de siniflandirilmis ve Boy-
den tarafindan 1955 yilinda modifiye edilerek ii¢ asa-
mada kategorize edilmistir.® Yenidogan doneminde tani
alan olgularin 6nemli bir kismi solunumsal hastaliklar
nedeniyle kaybedilmektedir. Buna kargin ileri yaslarda
rastlantisal olarak tani alan olgular da vardir.” Pulmoner
agenezide olgularin %50’sine baska konjenital anomali-
lerin de eslik ettigi gosterilmistir. Bunlardan baglicalar:
kardiyovaskiiler, gastrointestinal, muskuloskelatal ve
iirogenital sistem anomalileridir.! Hastalarin 6nemli bir
kismi tekrarlayan akciger enfeksiyonlar: ile bagvurur ve
sag kalimi belirleyen etmenler eslik eden anomaliler ile
akciger islevleridir.® Take1 ve ark. yenidogan doneminde
dogumdan hemen sonra solunum sikintisi gelisen bir ol-
guda tek tarafli akciger agenezisi saptanmis ve izleminde
hastanin saglam akcigerinde hastane kaynakli pndmoni
gelisimi ile kaybedildigi bildirilmistir.” Bachh ve ark.
uzun siireli oksiiritk yakinmasi ile bagvuran 20 yasin-
da bir kadin hastada tek tarafli akciger agenezisi, Ma-
yer-Rokitansky-Kiister-Hauser (MRKH) sendromu ve
tek tarafli renal agenezisi rapor etmistir.’® Ayirici tanida
konjenital diyafram hernisi, konjenital kistik adenoma-
toid malformasyon, pulmoner sekestrasyon, silotoraks,
pulmoner hipoplazi, bronkojenik kist, néroblastom,
fibrosarkom, teratom gibi tiimorler ve atelektazi disii-
niilmelidir."* Hem tan1 hem de ayiric1 tanilar igin kont-
rasli BT, bronkoskopi, bronkografi, MR anjiyografi ve
anjiyografi gibi non-invazif ve invazif tetkikler kullanil-
maktadir.">" Biz olgumuzda ilk olarak plevral effiizyon
acisindan non-invazif bir yontem olan ultrasonografi-
yi kullandik, ancak bulgular effiizyon lehine olmamas:
tizerine yine non-invazif olarak tomografiyi tercih ettik.
Tomografide atelektazi siiphesi olmasi ve dykiisiinde ya-
banci cisim aspirasyonu tanimlanmasi iizerine hem tan1
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hem de tedavi amagh rijid bronkoskopi yapild: ve akci-
ger agenezisi tanis1 konuldu. Olgumuzdan da anlagilabi-
lecegi gibi daha 6nce asemptomatik olan bir hastada yeni
gelisen ve iyilesmeyen Oksiiritk yakinmalarinda, akciger
grafisinde bir hemitoraks tamamen opak goriiniimlii ol-
dugunda atelektazi, plevral effiizyon, yabanci cisim aspi-
rasyonu disiiniilecegi gibi ayirici tanida nadir bir neden
olarak pulmoner hipo/agenezi olabilecegi de goz 6niinde
bulundurulmalidir.
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