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PULMONER HiPOPLAZI: ERISKIN YASTA TANI ALAN
iKi OLGU

PULMONARY HYPOPLASIA: TWO PATIENTS DIAGNOSED AT

ADULT AGE
Ahmet Emin ERBAYCU Ziithre TAYMAZ Ozgjir USLU
Mehmet GULPEK Fevziye TUKSAVUL Salih Zeki GUCLU

Dr. Suat Seren Go6gus Hastaliklar1 ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi,

Gogis Hastahiklan Bolimu, izmir

Anahtar sozciikler: Pulmoner arteriyel hipoplazi, ventilasyon, perfiizyon

Key words: Pulmonary arterial hypoplasia, ventilation, perfusion

OZET

Pulmoner hipoplazi, degisen oranlarda azalmis
ya da az gelismis akciger dokusu ile karakteri-
zedir. Belirgin bir Klinik goériiniim olmadidi igin
tani bazen ileri yaslarda konulmaktadir. Hastalar
bazen rutin radyolojik tarama sirasinda tespit
edilmektedir. Bu yazida 33 ve 36 yaslarinda tani
alan iki olgu sunulmaktadir.

Her iki olguda da radyolojik olarak tek tarafl
akciger voliimuiniin normalden Kugik oldugu ve
pulmoner arterin hipoplazik oldugu tespit edil-
mistir. Ventilasyon-perfiizyon sintigrafisinde ilgili
alanlarda ventilasyon ve perflizyon azalmalari
izlenmistir.

Pulmoner hipoplazi, radyolojik olarak bazi akciger
parankim hastaliklarini ve damarsal anormallik-
leri taklit etmektedir. Tan icin bilgisayarli tomo-
grafi anjiyografi veya manyetik rezonans anjiyo-
grafi yeterli olmakta, ventilasyon/perfilizyon sinti-
grafisi taniy1 desteklemektedir.

iRis
Pulmoner agenezi; akciger damarlarinin, brons-

larinin ve parankiminin olmamasi demektir.
Aplazide de ayni yapilar olmamakla birlikte,

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.

bir guduk seklinde rudimenter brons bulun-
maktadir. Pulmoner hipoplazi ise; degdisen
oranlarda azalmis ya da az gelismis akciger
dokusu ile karakterizedir (1,2). Pulmoner
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arter agenezisi ve hipoplazisi tek bir lezyon
olarak ortaya c¢iksa da siklikla konjenital
kalp anomalileri ile birlikte seyretmektedir
(3). Nadir de olsa cerrahi tedavilerin sonra-
sinda da pulmoner arterde daralma ya da
tikanma goérulebilmektedir (4). Sekonder
pulmoner hipoplazinin en sik nedeni diya-
fragma hernileridir (5, 6).

Bu yazida eriskin yasta tani alan pulmoner
hipoplazili iki olgu sunulmaktadir.

OLGU 1

Otuz alt1 yasinda erkek olgu, bir aydir stiren
Oksuriuk yakinmasi ile basvurdu. 15 yil 6nce
bir rutin saglk taramasi sirasinda damar
anomalisi tespit edilmis ve herhangi bir tedavi
uygulanmamis. 15 paket yili sigara icimi tarif-
ledi. Annesinde hipertansiyon, babasinda
hipertansiyon ve aterosklerotik kalp hasta-
hid1 mevcut idi.

Solunum sistemi muayenesinde sol hemi-
toraks solunuma az Katiliyordu, solunum
sesleri olagan idi. Vital bulgulan ve diger
sistem muayeneleri olagan bulundu. Hemo-
globin 10.2 gr/dl idi ve diger rutin kan
tetkikleri olagan idi.

Solunum fonksiyon testlerinde FEV-1: 2,46
litre (%63), FVC: 2.97 litre (%63) ve FEV-1/
FVC: %103 idi. Akciger karbon monoksid
difiizyon testinde DLCo: 6.95 (%64), TLC:
5.19 (%77), FRC: 2.62 (%80) ve rezidiiel
voliim/TLC: 38 (%138) idi.

Postero-anterior akciger grafisinde sol akci-
derde hacim kaybi ve bronkovaskiler isaret-
lerde azalma izlendi.

Toraks bilgisayarli tomografisi (BT)’de kalp
ve mediastenin sola dogru yer degistirdik-
leri, sol hilusun ve sol akciger voliimiuniin
normalden Kucuk oldugu, sol
arterin hipoplazik oldugu ve sol hemidia-

pulmoner

Toraks BT’de sol pulmoner arterde
hipoplazi.

Resim 2. Toraks BT’de sol akcigerde voliim kaybi.

fragmanin normalden yuksek pozisyonda
oldugu izlendi (Resim 1, Resim 2).

Akciger perflizyon sintigrafisinde sol akci-
derde cok az diizeyde perfiize olan alan tespit
edildi ve bunun ileri derecede hipoplazik
sol akciger ile uyumlu oldugu rapor edildi.

Akciger ventilasyon sintigrafisinde sol akci-
der lokalizasyonunda dusuk duizeyde venti-
lasyon dikkati cekerken bu goéruntu hipo-
plazik akciger dokusu ile uyumlu bulundu.

OLGU 2

Otuz ug¢ yasinda erkek olgu, bayilma sikayeti
ile bagvurdu. U¢ giin énce gdzlerinin karar-
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digin ve b ayilldidgini, bir siuire baygin kaldik-
tan sonra kendine geldigini ifade ediyordu.
Herhangi bir akciger hastalid@ ve/veya noéro-
lojik hastalik tariflemedi. 15 paket yil sigara
icimi mevcuttu. Annede diyabet, babada
aterosklerotik kalp hastaligi mevcut idi.

Solunum sistemi muayenesinde sol hemi-
toraks solunuma az Kkatiliyordu, solunum
sesleri olagan idi. Hastanin vital bulgulari,
diger sistem muayenesi ve rutin laboratuvar
tetkikleri olagan idi.

Postero-anterior akciger grafisinde kalbin sol
konturu duzlesmisti, sol akcigerde belirgin
voliim kaybi vardi ve sol hilus izlenmedi.

Toraks BT'de kalp ve mediastenin sola dogru
yer degistirdigi, sol ana pulmoner arter ve
sol hilusun normalden Kug¢uk (hipoplazik)
oldugu ve sol akciger volumuniin normal-
den kucuk izlendidi rapor edildi.

Akciger perfiizyon sintigrafisinde sol akci-
derde belirgin perfiizyon izlenmedi.

Akciger ventilasyon sintigrafisinde sol akci-
derin sadga gore dusuk diizeyde ventile oldu-
du goruldu.

TARTISMA

Pulmoner hipoplazi belirgin Klinik problem-
ler olusturmadan erigkin yaslara kadar tanin-
mayabilmektedir.

Pulmoner gelisimin duraklamasi sonucu geli-
sen pulmoner agenezi, aplazi veya hipoplazi
genellikle direkt grafi ve BT ile Kkolayca
taninmaktadir. Ulkemizden dokuz olguluk
pulmoner vaskiiler patoloji serisinde, manye-
tik rezonans goruntiileme kullanilarak hasta-
larin tlicinde pulmoner arter hipoplazisi
tespit edilmistir (7).

Pulmoner hipoplazinin konjenital nedenli
olmas1 disinda bir baska goriis de erken
cocukluk débneminde muhtemel viral pnémo-

49

iZMiR GOGUS HASTANESI DERGISI

nilerin sonrasinda pulmoner hipoplazi ve
bronkopulmoner displazilerin ortaya ¢ikabile-
cedidir. Teshis sadece bir dizi muayene ve
tetkiklerin belirli bir sira ile yapilmasiyla elde
edilebilmektedir. Sintigrafinin rolii ¢ogun-
lukla On plana ¢ikartilmaktadir (8).

Primer tek tarafli pulmoner hipoplazide has-
talar asemptomatik olabilir iken ¢ocuklarda
c¢ogunlukla bronkopulmoner infeksiyonlara
edgilim artmistir. Baz1 hastalarda ekstrapul
moner anormalliklere baglh semptomlar s6z
konusudur (9). Sunulan olgulardan biri 6ksu
ruk biri de bayilma sikayeti sonrasi yapilan
tetkikler sonucunda teshis edilmistir. Ortak
bir klinik goériiniim s6z konusu degildir. iki
olguda da cocukluk cadi ve sonrasinds
tekrarlayan infeksiyonlar yasanmamuistir. Bir
olgu 15 yil 6nce yapilan rutin bir saghk
taramasinda damar anomalisi tespit edildi-
gini ifade etmektedir. Ancak bu yasina kadai
herhangi bir sikayeti olmamistir.

Manyetik rezonans goriintiileme ve cift yonlu
Doppler ekokardiyografi pulmoner vaskiiler
anormalliklerin taninmasinda o6nemli rol
oynamaktadir (10). Pulmoner vaskiiler yapi-
lan degisik planlarda ve fazlarda ti¢ boyutlu
olarak gosterebilen manyetik rezonans anji-
yografi noninvaziv bir teknik olarak pulmo:
ner vaskiler patolojilerin tanisina 6nemli
Katkilar saglamaktadir (7). Bilgisayarli tomo-
grafi, anjiyografi, BT anjiyo ve manyetik rezo-
nans anjiyo yontemlerinin yaygin ve etkin
bir bicimde Kkullanilmasindan sonra yasam
suresi
Klinik tani olasilid@i cogalmistir (11).

icinde bu gelisme bozuklugunun

Radyolojik olarak; etkilenen hemitoraks kiiciik
tur, interkostal araliklar daralmis, o taraf
diyafragma yukselmis ve mediastene ayni
tarafa dogru yer degistirmistir. Karsi akcigerde
kompansatuvar hiperinflasyon mevcuttur.
Ana bronsun varli@i bu durumun bir aplazi
veya agenezi olmadigini gostermektedir.
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Pulmoner anjiyografi karsi akcigerde genis
limenli vaskiiler yapilarin yaninda etkilenen
tarafta vaskiiler yapinin olmadidint veya
rudimenter kaldigin1 gosterir. Ayiric1 tanida
akciger rezeksiyonu, konjenital atelektazi,
lober amfizem, diafragmatik herni ve Macleod
sendromu yer almaktadir (9). iKki olguda da
kKontrasth toraks BT bulgulan tam igin yeterli
olmustur. Akciger perfiizyon ve ventilasyon
sintigrafileri taniy1 teyid etmek igin kullanil-
mustir. Olgulara bronkoskopi uygulanmamis
ve Kkonjenital kardiyak anomali y6niinden
arastirllmamaistir.

Tedavide gerektiginde antibiyotik tedavisi,
pulmoner arteriyel hipertansiyon gibi komp-

likasyonlarin tedavisi ve hasta bakimi 6n
plandadir. Endikasyon varlidinda cerrahi
tedaviden kacinilmamalidir. Bu hastalarda
eslik eden anomalilerin tamiri daha 6énem-
lidir (5, 8).

Pulmoner hipoplazili hastalar belirgin Klinik
gorinum ortaya ¢cikmadigindan erigskin yasa
kadar tan1 konulmadan gelebilmektedir. Rutin
taramalar yada baska nedenler ile yapilan
radyolojik tetkiklerde saptanabilmektedir. Rad-
yolojik olarak bagka akciger parankim hastalik-
larin1 ve damarsal anormallikleri taklit etse
de son dénemde sik¢a kullanilan BT anjiyo-
grafi ve manyetik rezonans anjiyografi tet-
KiKleri ile kolayca taninmaktadir.
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