
G‹R‹fi

Pulmoner agenezi; akci¤er damarlar›n›n, bronfl-

lar›n›n ve parankiminin olmamas› demektir.

Aplazide de ayn› yap›lar olmamakla birlikte,

bir güdük fleklinde rudimenter bronfl bulun-

maktad›r. Pulmoner hipoplazi ise; de¤iflen

oranlarda azalm›fl ya da az geliflmifl akci¤er

dokusu ile karakterizedir (1,2). Pulmoner 
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SUMMARY

Pulmonary hypoplasia is characterized by decreased

or poorly built pulmonary tissue in various parts.

Diagnosis is sometimes made at adult ages

because of the absence of a marked clinical

feature. Patients are diagnosed sometimes in

routine radiological test procedures. Two patients

diagnosed at 33 and 36 years old are presented.

In both patients it was observed radiologically

that unilateral lung volume is lower than normal

and pulmonary artery is hypoplasic. The scinti-

graphic assessment of ventilation and perfusion

showed a decrease in both ventilation and

perfusion in affected regions.

Pulmonary hypoplasia imitates some pulmonary

parenchimal diseases and vascular abnormalities

radiologically. Computed tomography angiography

or magnetic resonance angiography are enough

for diagnosis and ventilation/perfusion scan

confirms the diagnosis.
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ÖZET 

Pulmoner hipoplazi, de¤iflen oranlarda azalm›fl

ya da az geliflmifl akci¤er dokusu ile karakteri-

zedir. Belirgin bir klinik görünüm olmad›¤› için

tan› bazen ileri yafllarda konulmaktad›r. Hastalar

bazen rutin radyolojik tarama s›ras›nda tespit

edilmektedir. Bu yaz›da 33 ve 36 yafllar›nda tan›

alan iki olgu sunulmaktad›r.

Her iki olguda da radyolojik olarak tek tarafl›

akci¤er volümünün normalden küçük oldu¤u ve

pulmoner arterin hipoplazik oldu¤u tespit edil-

mifltir. Ventilasyon-perfüzyon sintigrafisinde ilgili

alanlarda ventilasyon ve perfüzyon azalmalar›

izlenmifltir.

Pulmoner hipoplazi, radyolojik olarak baz› akci¤er

parankim hastal›klar›n› ve damarsal anormallik-

leri taklit etmektedir. Tan› için bilgisayarl› tomo-

grafi anjiyografi veya manyetik rezonans anjiyo-

grafi yeterli olmakta, ventilasyon/perfüzyon sinti-

grafisi tan›y› desteklemektedir.
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Resim 2.  Toraks BT’de sol akci¤erde volüm kayb›.

fragman›n normalden yüksek pozisyonda

oldu¤u izlendi (Resim 1, Resim 2).

Akci¤er perfüzyon sintigrafisinde sol akci-

¤erde çok az düzeyde perfüze olan alan tespit

edildi ve bunun ileri derecede hipoplazik

sol akci¤er ile uyumlu oldu¤u rapor edildi.

Akci¤er ventilasyon sintigrafisinde sol akci-

¤er lokalizasyonunda düflük düzeyde venti-

lasyon dikkati çekerken bu görüntü hipo-

plazik akci¤er dokusu ile uyumlu bulundu.

OLGU 2

Otuz üç yafl›nda erkek olgu, bay›lma flikayeti

ile baflvurdu. Üç gün önce gözlerinin karar-

arter agenezisi ve hipoplazisi tek bir lezyon

olarak ortaya ç›ksa da s›kl›kla konjenital

kalp anomalileri ile birlikte seyretmektedir

(3). Nadir de olsa cerrahi tedavilerin sonra-

s›nda da pulmoner arterde daralma ya da

t›kanma görülebilmektedir (4). Sekonder

pulmoner hipoplazinin en s›k nedeni diya-

fragma hernileridir (5, 6).

Bu yaz›da eriflkin yaflta tan› alan pulmoner

hipoplazili iki olgu sunulmaktad›r.

OLGU 1

Otuz alt› yafl›nda erkek olgu, bir ayd›r süren

öksürük yak›nmas› ile baflvurdu. 15 y›l önce

bir rutin sa¤l›k taramas› s›ras›nda damar

anomalisi tespit edilmifl ve herhangi bir tedavi

uygulanmam›fl. 15 paket y›l› sigara içimi tarif-

ledi. Annesinde hipertansiyon, babas›nda

hipertansiyon ve aterosklerotik kalp hasta-

l›¤› mevcut idi.

Solunum sistemi muayenesinde sol hemi-

toraks solunuma az kat›l›yordu, solunum

sesleri ola¤an idi. Vital bulgular› ve di¤er

sistem muayeneleri ola¤an bulundu. Hemo-

globin 10.2 gr/dl idi ve di¤er rutin kan

tetkikleri ola¤an idi.

Solunum fonksiyon testlerinde FEV-1: 2,46

litre (%63), FVC: 2.97 litre (%63) ve FEV-1/

FVC: %103 idi. Akci¤er karbon monoksid

difüzyon testinde DLCo: 6.95 (%64), TLC:

5.19 (%77), FRC: 2.62 (%80) ve rezidüel

volüm/TLC: 38 (%138) idi.

Postero-anterior akci¤er grafisinde sol akci-

¤erde hacim kayb› ve bronkovasküler iflaret-

lerde azalma  izlendi.

Toraks bilgisayarl› tomografisi (BT)’de kalp

ve mediastenin sola do¤ru yer de¤ifltirdik-

leri, sol hilusun ve sol akci¤er volümünün

normalden küçük oldu¤u, sol pulmoner

arterin hipoplazik oldu¤u ve sol hemidia-
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Resim 1.  Toraks BT’de sol pulmoner arterde

hipoplazi.
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d›¤›n› ve b ay›ld›¤›n›, bi r süre bayg›n kald›k-

tan sonra kendine geldi¤ini ifade ediyordu.

Herhangi bir akci¤er hastal›¤› ve/veya nöro-

lojik hastal›k tariflemedi. 15 paket y›l› sigara

içimi mevcuttu. Annede diyabet, babada

aterosklerotik kalp hastal›¤› mevcut idi.

Solunum sistemi muayenesinde sol hemi-

toraks solunuma az kat›l›yordu, solunum

sesleri ola¤an idi. Hastan›n vital bulgular›,

di¤er sistem muayenesi ve rutin laboratuvar

tetkikleri ola¤an idi.

Postero-anterior akci¤er grafisinde kalbin sol

konturu düzleflmiflti, sol akci¤erde belirgin

volüm kayb› vard› ve sol hilus izlenmedi.

Toraks BT’de kalp ve mediastenin sola do¤ru

yer de¤ifltirdi¤i, sol ana pulmoner arter ve

sol hilusun normalden küçük (hipoplazik)

oldu¤u ve sol akci¤er volümünün normal-

den küçük izlendi¤i rapor edildi.

Akci¤er perfüzyon sintigrafisinde sol akci-

¤erde belirgin perfüzyon izlenmedi.

Akci¤er ventilasyon sintigrafisinde sol akci-

¤erin sa¤a göre düflük düzeyde ventile oldu-

¤u görüldü.

TARTIfiMA

Pulmoner hipoplazi belirgin klinik problem-

ler oluflturmadan eriflkin yafllara kadar tan›n-

mayabilmektedir.

Pulmoner geliflimin duraklamas› sonucu geli-

flen pulmoner agenezi, aplazi veya hipoplazi

genellikle direkt grafi ve BT ile kolayca

tan›nmaktad›r. Ülkemizden dokuz olguluk

pulmoner vasküler patoloji serisinde, manye-

tik rezonans görüntüleme kullan›larak hasta-

lar›n üçünde pulmoner arter hipoplazisi

tespit edilmifltir (7). 

Pulmoner hipoplazinin konjenital nedenli

olmas› d›fl›nda bir baflka görüfl de erken

çocukluk döneminde muhtemel viral pnömo-

nilerin sonras›nda pulmoner hipoplazi ve

bronkopulmoner displazilerin ortaya ç›kabile-

ce¤idir. Teflhis sadece bir dizi muayene ve

tetkiklerin belirli bir s›ra ile yap›lmas›yla elde

edilebilmektedir. Sintigrafinin rolü ço¤un-

lukla ön plana ç›kart›lmaktad›r (8).

Primer tek tarafl› pulmoner hipoplazide has-

talar asemptomatik olabilir iken çocuklarda

ço¤unlukla bronkopulmoner infeksiyonlara

e¤ilim artm›flt›r. Baz› hastalarda ekstrapul-

moner anormalliklere ba¤l› semptomlar söz

konusudur (9). Sunulan olgulardan biri öksü-

rük biri de bay›lma flikayeti sonras› yap›lan

tetkikler sonucunda teflhis edilmifltir. Ortak

bir klinik görünüm söz konusu de¤ildir. ‹ki

olguda da çocukluk ça¤› ve sonras›nda

tekrarlayan infeksiyonlar yaflanmam›flt›r. Bir

olgu 15 y›l önce yap›lan rutin bir sa¤l›k

taramas›nda damar anomalisi tespit edildi-

¤ini ifade etmektedir. Ancak bu yafl›na kadar

herhangi bir flikayeti olmam›flt›r.

Manyetik rezonans görüntüleme ve çift yönlü

Doppler ekokardiyografi pulmoner vasküler

anormalliklerin tan›nmas›nda önemli rol

oynamaktad›r (10). Pulmoner vasküler yap›-

lar› de¤iflik planlarda ve fazlarda üç boyutlu

olarak gösterebilen manyetik rezonans anji-

yografi noninvaziv bir teknik olarak pulmo-

ner vasküler patolojilerin tan›s›na önemli

katk›lar sa¤lamaktad›r (7). Bilgisayarl› tomo-

grafi, anjiyografi, BT anjiyo ve manyetik rezo-

nans anjiyo yöntemlerinin yayg›n ve etkin

bir biçimde kullan›lmas›ndan sonra yaflam

süresi içinde bu geliflme bozuklu¤unun

klinik tan› olas›l›¤› ço¤alm›flt›r (11).

Radyolojik olarak; etkilenen hemitoraks küçük-

tür, interkostal aral›klar daralm›fl, o taraf

diyafragma yükselmifl ve mediastene ayn›

tarafa do¤ru yer de¤ifltirmifltir. Karfl› akci¤erde

kompansatuvar hiperinflasyon mevcuttur.

Ana bronflun varl›¤› bu durumun bir aplazi

veya agenezi olmad›¤›n› göstermektedir. 

‹ZM‹R GÖ⁄ÜS HASTANES‹ DERG‹S‹

49



8. Rupprecht E, Wunderlich P, Dietzsch HJ,

Hennig K, Platzbecker H, Berger G, Leupold

W, Wünsche W. Unilateral aplasia and

hypoplasia of pulmonary artery in childhood.

Z Erkr Atmungsorgane 1977; 147: 57-72.

9. Lange S, Walsh G. Malformations. In: Radiology

of Chest Diseases. Thieme, New York, 1998:

58-9.

10. Pastor E, Cabrera A, Galdeano JM, Inarritu A,

Lopez-Bayon J, Lejarreta R. Unilateral agenesis

of the pulmonary branch. Its diagnosis by

color echo-Doppler and nuclear magnetic

resonance. Rev Esp Cardiol 1995; 48: 566-8.

11. Hac›hanefio¤lu U. Konjenital anomaliler. In:

Akci¤er Hastal›klar› Patolojisi. Nobel T›p

Kitabevi, ‹stanbul, 1993: 7-14.

Pulmoner anjiyografi karfl› akci¤erde genifl

lümenli vasküler yap›lar›n yan›nda etkilenen

tarafta vasküler yap›n›n olmad›¤›n› veya

rudimenter kald›¤›n› gösterir. Ay›r›c› tan›da

akci¤er rezeksiyonu, konjenital atelektazi,

lober amfizem, diafragmatik herni ve Macleod

sendromu yer almaktad›r (9). ‹ki olguda da

kontrastl› toraks BT bulgular› tan› için yeterli

olmufltur. Akci¤er perfüzyon ve ventilasyon

sintigrafileri tan›y› teyid etmek için kullan›l-

m›flt›r. Olgulara bronkoskopi uygulanmam›fl

ve konjenital kardiyak anomali yönünden

araflt›r›lmam›flt›r.

Tedavide gerekti¤inde antibiyotik tedavisi,

pulmoner arteriyel hipertansiyon gibi komp-

likasyonlar›n tedavisi ve hasta bak›m› ön

plandad›r. Endikasyon varl›¤›nda cerrahi

tedaviden kaç›n›lmamal›d›r. Bu hastalarda

efllik eden anomalilerin tamiri daha önem-

lidir (5, 8).

Pulmoner hipoplazili hastalar belirgin klinik

görünüm ortaya ç›kmad›¤›ndan eriflkin yafla

kadar tan› konulmadan gelebilmektedir. Rutin

taramalar yada baflka nedenler ile yap›lan

radyolojik tetkiklerde saptanabilmektedir. Rad-

yolojik olarak baflka akci¤er parankim hastal›k-

lar›n› ve damarsal anormallikleri taklit etse

de son dönemde s›kça kullan›lan BT anjiyo-

grafi ve manyetik rezonans anjiyografi tet-

kikleri ile kolayca tan›nmaktad›r.
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