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0z ABSTRACT

Pulmoner hipoplazi degisen oranlarda akciger
parenkimi, brons ve pulmoner arterin az gelismesi
durumudur. Hipoplazinin aguligina baglh olarak
hastalar asemptomatik olabilecegi gibi aguwr
solunum zorluguyla da basvurabilir. Hastalik
genellikle belirtilerini neonatal veya c¢ocukluk
caginda gosterir. Eriskin yaslarda saptanan olgular
da bulunmaktadir. Nefes darligi, 6kstirtik, balgam
sikayetleri ile basvuran 26 yasinda kadin hastanin
toraks BT'sinde sol akcigerde pulmoner vaskliler
yapilarin yoklugu dikkat cekti. Sol akcigerde
hacmi azalmis bir parenkim izlendi. Vasktiler
yapularin izlenmemesi nedeniyle cekilen toraks
MRanjioda sol akciger pulmoner damar
yapilarinda ileri derecede azalma, sol akcigerde
hacim kaybt goritildii. Bu bulgularla hastaya
unilateral pulmoner hipoplazi tarust kondu.
Pulmoner hipoplazi radyolojik olarak bazi
konjenital akciger hastaliklarvn ve damarsal
bozukluklan taklit edebilen, toraks anjioBT ve
toraks MRanjio ile taru konabilen ve eriskin
yaslarda da gérrilebilen konjenital bir anomalidir.
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Pulmonary hypoplasia is underdevelopment of
pulmonary parenchyma, bronchi and pulmonary
arteries in various degrees. Patients may be
asymptomatic depending on extent of hypoplasia
or may attend with severe respiratory
insufficiency. The patients have the symptoms in
neonatal or childhood. Patients may be diagnosed
in adulthood. A 26-years-old woman admitted
with dyspnea, cough and sputum and her thorax
CT showed an absence of left pulmonary vascular
structures. Her left pulmonary parenchyma was
small in volume. Thoracic angioMR was taken and
pulmonary vascular structures were diminutive
and volume of the left lung was small. The patient
was diagnosed to have unilateral pulmonary
hypoplasia with these findings. Pulmonary
hypoplasia is a congenital anomaly which can
imitate some other congenital pulmonary and
vascular diseases, and can be diagnosed by using
thorax angioCT and MRangio. This condition may
be diagnosed in adulthood.
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GIRIS

Konjenital akciger anomalileri degisik klinik ve
radyolojik goriiniimlerle seyreden heterojen
bir grup gelisimsel hastaliktir. Yillik insidansi
30-42/100000 olarak bildirilmektedir.(1) Kon-
Jjenital akciger anomalilerinin biiylik cogun-
lugu erken gocuklukta, en sik da prenatal do-
nemde tani alir. Bu anomalilerin bazilar
asemptomatik olabilecekleri icin eriskin done-
me kadar taninmaz ve siklikla tesadufen baska
nedenlerle yapilan incelemeler sirasinda sap-
tanurlar.

Akcigerlerde konjenital gelisme azligi goriilen
anomaliler ti¢ grupta toplanabilir (2): 1- Pul-
moner parankimin, brons ve pulmoner arterin
total yoklugu (akciger agenezisi) 2- Rudimen-
ter brons var iken pulmoner arter ve paran-
Kimin olmamasi (akciger aplazisi) 3- Degisik
oranlarda parankim varhdinda, brons ve pul-
moner arterin az gelismesi (akciger hipopla-
zisi). Bu u¢ durum genellikle “hipogenetik
akcider sendromu” bashdi altinda incelenir.

Unilateral pulmonary hipoplazi nadir bir konje-
nital anomalidir. Kesin prevalansi bilinme-
mekle birlikte 12000 dogumda 1-2 oldugu
diusunuilmektedir. (3) Havayollarinin, damarla-
rin ve alveollerin sayisi veya buyikliginde
azalma vardir; ancak akcigerin gross morfo-
lojisinde pek bir degisim olmaz. Akciderin
hipoplazik bdliimu alveoler dokudaki gelis-
menin gecikmesi nedeniyle kugiik, fibrotik ve
nonfonksiyonel bir haldedir. Bir¢ok sistemde
anomaliler gorulebilir. (Kardiyovaskiiler, gast-
rointestinal, tliriner ve muskuloskeletal sistem-
lerde) (4) Hipoplazinin adirhgma bagl olarak
hastalar asemptomatik olabilecedi gibi agdir
solunum zorluguyla da basvurabilir. Hastalik
genellikle belirtilerini neonatal veya cocukluk
cadginda gosterir. Tek tarafli hipoplazi yasamla
bagdasir. Eriskinlige ulasan hastalar siklikla
tesadiiffen veya baska anomalilerin tetkiki
sirasinda tespit edilir. (5)

Bu yazida eriskin yasta tani alan pulmoner
hipoplazili bir olgu sunularak akcigerin konje-
nital gelisim anormallikleri tartisiimistir.
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OLGU

iki yildir kronik obstriiktif akciger hastalid
tanisi ile bronkodilator ilag kullanan 26 yasin-
da kadin hasta egzersizle olusan nefes darhdi,
Oksiiriik, balgam sikayetleri ile basvurdu. Has-
tanin yakinmalarinin cocukluktan beri oldugu,
son iki yildir arttigi ogrenildi. Fizik muaye-
nesinde vital bulgular normaldi. Sol hemito-
raksta solunum sesleri azalmisti. Diger sistem
muayeneleri ve rutin laboratuar incelemeleri
normaldi. Hastanin solunum fonksiyon testin-
de FVC: % 55, FEV1: % 43, FEV1/ FVC: % 68
bulundu; orta derecede obstriiksiyon vardi.
Arteriyel kan gazi normal sinirlardaydi. Akciger
radyograminda sol hemitoraksta hacim Kkaybi
saptandi. Kalp ve mediasten sola dogru yer
degistirmis olarak izlendi. Sol hilus golgesi
izlenemedi (Resim 1).

{
Resim 1. Akcider radyograminda sol hemitoraksta
volim kaybi gortildii. Kalp ve mediasten

sola dodru yer degistirmisti. Sol hilus
golgesi izlenemedi.

Ekokardiyografide EF % 60, sag ve sol kalp
yapilari normal bulundu. Bronkoskopide sol
ana brons, ust lob brons ayrimindan Once,
kusgo6zii seklinde daralmisti ve icinden bol
purulan sekresyon geliyordu (Resim 2).
Bronkoskopla ileriye gecilemedi.
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Resim 2. Bronkoskopide sol ana brons, tist lob
brons ayrimindan 6nce, kusgdzii seklinde
daralmis izleniyor.

Toraks BT'de sol hemitoraksta hacim kaybina
neden olacak santral lezyon ya da plevral
kalinlasma saptanmadi. Sol akciderde pulmo-
ner vaskiler yapilarin yoklugu dikkat cekti. Sol
akcigerde kugiik bir akciger parankimi izlendi
(Resim 3). Vaskiuler yapilarin izlenmemesi ne-
deniyle cekilen Toraks MRanjio'da sol akciger
pulmoner damar yapilarinda ileri derecede
azalma, sol akcigerde hacim kaybi gorilda
(Resim 4,5). Bu bulgularla hastaya unilateral
pulmoner hipoplazi tanis1 kondu.

Resim 3. Toraks BT ‘de sol akcigerde voliim kaybi.

Resim 4. Toraks MR anjio’da sag pulmoner arter
ve venler net izleniyor. Solda pulmoner
arter, pulmoner ven ve akcider vaskii-
laritesi izlenmiyor.

Resim 5. Toraks MR anjio’da normal sag pulmoner
arter ve hipoplazik sol pulmoner arter
gorunumii bulunuyor.

TARTISMA

Pulmoner hipoplazi degisen oranlarda akciger
dokusunun azalmis sekilde gelisme goster-
mesidir. Pulmoner hipoplazide loblarin sayisi
normaldir ana brons agaci kesilmis ve defor-
medir (5). Monaldi akcigerin gelisim bozukluk-
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larin1 4 kategoriye ayirir (6): Grup 1: Trakeada
bifurkasyon yoktur. Grup 2: Sadece rudimen-
ter ana brons bulunur. Grup 3:Ana bronsun
gelisiminden sonra gelismenin durmasi. Grup
4: Kiiciik segment ve subsegmental bronslarin
tamamlanmayan gelisimidir. Boyden ise geli-
sim bozukluklarinin ug¢ sekilde incelenebilece-
dini bildirir (2): 1-agenezi (akciger dokusunun
tam yoklugu) 2- aplazi (akciger dokusunun
olmamasi ama rudimenter bronsun olmasi) 3-
hipoplazi (tiim akciger yapilar1 bulunur ama az
gelismistir) Sunulan olgu Monaldi smiflama-
sina gore Grup 3, Boyden'in smiflamasina
gore de hipoplaziktir.

Bronsial adacin gelisimi intrauterin 26-31.
gunlerde meydana gelir. Pulmoner hipoplazi
nedenleri primer (idiopatik) ve sekonder ola-
rak iki grupta incelenebilir. Etiyolojisi kesin
olarak ortaya konmamis olmakla beraber se-
konder pulmoner hipoplazinin genellikle
normal akciger gelisimini etkileyen intrauterin
hastaliklara bagh ortaya ciktigr diisunilmek-
tedir (7). Izole pulmoner hipoplazi nadir goru-
lir. Baska sistemlerin anomalileriyle birlikte
olmasi daha siktir. Pulmoner hipoplazi neona-
tal otopsilerin %10'unda ve Kkonjenital ano-
malili olgularin %50’sinde tespit edilmektedir.
Gogiis duvan deformiteleri (Jeune Sendromu),
hydrops fotalise bagh plevral efiizyon, Kistik
adenomatoid malformasyon ve Kkonjenital
diyafram hernileri kitle etkisi ile potansiyel ak-
ciger dokusunun yerine gecerek fiziksel olarak
akcigerin gelisimini smirlar. Ayrica oligohid-
ramnioza neden olan sebepler de akcigerlerin
gelisimini etkiler. Normal akciger olusumu icin
akciger sivisinin bulunmasi ve solunum hare-
ketleri cok biiyuk 6nem tasimaktadir. Ebstein
anomalisi, hipoplastik sag kalp sendromu veya
pulmoner stenoz gibi durumlarda fetal akcige-
rin vaskiiler perflizyonunda azalma olmasinin
hipoplaziyle iliskili oldugu dustiniilmektedir.
Sivinin pulmoner gelisme tizerindeki etkisini
ortaya koyan en carpici Ornek Potter sendro-
munda (oligohidramnioz tetradi) gorilir.
Tetrad oligohidramnioza neden olan bilateral
renal agenezi, akciger hipoplazisi, ekstremite
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anomalileri ve tipik yliz gériiniimiinden olusur.
Uterus icinde solunum hareketlerinin santral
sinir sistemi anomalileri nedeniyle azalmasi
veya yok olmasinin da pulmoner hipoplazi ile
iliskili oldugu diisunulmektedir. Kromozom
anomalileri ve konjenital venolobar sendrom
(Scimitar sendromu) durumlarinda da pulmo-
ner hipoplazi gdrulmektedir. Bu bozukluklar
neonatal donemde goriilmekte ve morbiditeyi
ve sagkalimi etkilemektedir (7).

Eriskinlide ulasan hastalar asemptomatik
olabilir veya tekrarlayan wheezing ve pnémoni
epizodlar yasarlar. Akcigerin gelisim bozuklu-
dqunun agir oldugu durumlarda hastalar efor
dispnesi yasayabilir. Bazi olgularda bronsit ve
bronsiektazi birlikte bulunabilir; bu 06zellikle
bronsial sekresyonlarinin birikebilecedi ve
tekrarlayan enfeksiyonlara neden olabilen kor
bir bronsial posu olan hastalarda gorulir (7).
Olgumuzda da bronkoskopi sirasinda etkile-
nen bdliimde bol puriilan sekresyon goriil-
mustur.

Etkilenen akciger Kkiicuktir ve mediasten
etkilenen hemitoraksa dogru yer degistirmis-
tir. Pulmoner damarlanma deforme ve incel-
migstir. Lateral akciger radyograminda sternu-
mun arkasinda keskin smirli opasite goriiliir.
Bu goriinum sol st lob kollapsi veya sag {ist-
orta lob kollapsina benzer ama hilusa uzanan
kama seklinde doku gorinumii bulunmaz.
Daha onceleri retrosternal opasitenin akcige-
rin bulunmasi gereken yeri dolduran extra-
plevral areolar dokuya ait oldugu diisiinl-
mekteydi. Toraks bilgisayarli tomografileri bu
dansitenin ipsilateral toraksa dogru yer degis-
tiren kalp ve mediasten tarafindan olusturul-
du@unu ortaya koydu (7). Hastamizda etkile-
nen sol hemitoraks Kiiciiktli, interkostal
araliklar daralmis ve diyafram yuikselmisti.
Mediasten sol tarafa dogru yer dedistirmis, sad
akciger kompanzatris olarak genislemis ve
sola herniye olmustur. Toraks BT kesitlerinde
sol akcigerde hipoplazik sekilde parankim
yapist izlenmistir. MR anjioda sag pulmoner
arter yapilart normal bulundu; sol pulmoner
arter hipoplazik iken sol pulmoner ven izlen-
medi.
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Hastamizda oldugu gibi eriskinliJe kadar
asemptomatik olan hastalarda total ateletazi,
plevral efiizyon, pndmoni, diyafragmatik ele-
vasyon, diyafragmatik herni, pulmoner aplazi,
pnoémonektomi, konjenital kistik adenmatoid
malformasyon, pulmoner sekestrasyon, kon-
jenital lober amfizem ve McLeod sendromu
ayiricl tanida dikkate alinmalidir (8). Hasta-
mizda bronkoskopide sol ana brons izlenmis
ancak yaklasik 1,5cm kadar sonra bronsun
kesintiye ugradigi gorulmiistiir. Toraks BT'sin-
de akciger parankiminin hipoplazik de olsa
gorulmesi nedeniyle agenezi/aplaziden uzakla-
silmustir. McLeod Sendromundan ise pulmoner
arter hipoplazisi olan tarafta hiperlusen akci-
der saptanmamasi nedeniyle uzaklasiimistir.

Pulmoner hipoplaziye antenatal donemde tani
koymak igin ultrasonografinin kullanilmasi ytiz
gulduriict sonuglar vermistir. Tani icin poste-
roanterior gogus radyogrami, multidetektor
bilgisayarli tomografi, BT anjiografi, MR anjio-
grafi ve bronkoskopi yararli yOntemlerdir.
Ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi tani igin
kullanilabilir (5). Hastamizda tani icin toraks
BT, Toraks MRanjio ve bronkoskopi uygulandi.
Kardiak konjenital anomali tespiti yonunden
sadece ekokardiyografi yapildi. Ekokardiyo-
grafide herhangi bir patoloji saptanmadidi icin
ileri tetkike gerek duyulmadi.

Tedavide geredinde nonspesifik antibiyotik
tedavisi, pulmoner hipertansiyon tedavisi yapi-
lir. Eslik eden anomalilerin tedavisi gerekir.

Eriskin doneme ulasan asemptomatik unila-
teral pulmoner hipoplazili hastalar Kkarsi
akcigerin kompanzatuar hiperinflasyonu nede-
niyle uzun sagkalim gésterir. Ozellikle sol
hipoplazide sag tarafin yeterli fonksiyon goste-
rebilmesi nedeniyle sagkallm daha uzundur.
Hastalarin yasam sturesi pulmoner hipoplazi-
nin derecesine ve dider sistemlerdeki anomali-
lerin diizeyine baglidir (9). Pndmotoraks ve
pulmoner hipertansiyon ciddi komplikasyon-
lardir. Pnomotoraks siklikla spontan olarak
veya mekanik ventilasyon uygulanan yenido-
danlarda goriilmektedir. Mortalite yenidogan
doneminde saptanan hastalarda (%71-95)
yliksektir.

Sonu¢ olarak tek tarafli pulmoner hipolazi
eriskin yaslarda nadir goriilen bir durumdur.
Hastalik genellikle yenidogan ve c¢ocukluk
ddnemlerinde tespit edilir. Hastalar nefes
darhdi ve bronsiektazi Klinigi ile basvurabilir.
Hastallk baska akciger hastaliklarmi ve
damarsal ve bronsial anomalilerini taklit etse
de Kontrasth multidetektorlic Toraks BT ve
toraks MRanjio ile kolaylikla tan1 konabilir.
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