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Dekstrokardi ile Birliktelik Gosteren Pulmoner Agenezili Yenidogan

Newborn Lung Agenesis Complicated With Dextrocardia
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0z

Pulmoner agenezi, nadir bir konjenital akciger anomalisidir. Sporadik olarak gelistigi diisiiniilmesine ragmen literatiirde yayinlanan ailesel vakalar, genetik gegis
ihtimalini de diisiinddrdr. Tahmini sikhdi 10000-15000 otopsi incelemesinde birdir. Agenezi unilateral ya da bilateral olabilir. Bilateral formu yagamla bagdasmaz.
Olgularin %50’sinde; kardiyovaskiiler, gastrointestinal, genitoiiriner ya da kas iskelet sistemini ilgilendiren ilave anomaliler de gérilebilir. Tanida dncelikle akciger
radyografisi ve bilgisayarli tomografi(BT) segilecek radyolojik goriintileme yontemleridir. Fetal ultrasonografi(US) ve fetal manyetik rezonans goriintileme (MRG)
teknikleri sayesinde prenatal tani konulabilmesi, postnatal tani koymay kolaylastinir. Bu yazida intrauterin donemde saptanan sag pulmoner agenezi olgusunda
postnatal radyolojik bulgular tanimlanmig ve literatir esliginde tartigiimistir.

Anahtar Kelimeler: Yenidogan, pulmoner agenesi, dekstrokardi

ABSTRACT

Pulmonary agenesis is a rare congenital lung malformation. Although it is thought to occur sporadically, cases reported in the literature suggest the possibility
of genetic transmission. The estimated incidence is 1 per 10000-15000 autopsies. Pulmonary agenesis may be unilateral or bilateral. The bilateral form is
incompatible with extrauterin life. In 50% of cases, additional anomalies involving cardiovascular, gastrointestinal, genitourinary and musculoskeletal systems
can be seen. The chest radiograph and computed tomography are the imaging modalities that should be choosen primarily. Prenatal diagnosis with prenatal
diagnostic techniques such as fetal ultrasonography and fetal magnetic resonance imaging facilitates the postnatal diagnosis. In this report, the imaging findings
of a newborn with right pulmonary agenesis are described and discussed in view of the existing literature.
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Giri§ bebeginin sa§ akcigerinin gelismedigi ve kafasinda biiyiime oldugunun

dylendigi  6grenildi. Do h inl i kostal
Akcigerin konjenital malformasyonlan oldukga nadirdir ve klinik bulgularn soylendigi  ogrenildi. Dogumdan hemen  sonra inlemesi,  subkostal v

degiskenlik gosterir. Bazilan klinik bulgu vermeyip tesadifen saptanirken,
digerleri ozellikle yenidogan ve infant déneminde tipik bulgular ve radyolojik
goriniimleri ile taninirlar (1,2). Pulmoner agenezi, intrauterin gelisim sirasinda
tek tarafll akciger tomurcugunun yoklugu sonucu karina dahil olmak lzere
bir akcigere ait higbir yapimin olmamasidir ve genellikle kardiak anomaliler
ile birliktelik gosterir. Pulmoner aplazi ise; etkilenen tarafta brons agacinin
rudimenter olup kor bir pos seklinde sonlandigi durumdur.Vaskiler yapilar

interkostal retraksiyonlar olmasi nedeniyle yenidogan yogun bakim tnitesine
alindi. Fizik muayenesinde; sag akcigerde solunum seslerinin duyulmadigi,
kalp seslerinin sagda daha iyi duyuldugu saptandi. Diger sistem muayeneleri
dogaldi. Postnatal gekilen ilk akciger radyografisinde kalp ve mediasten sag
hemitoraksta lokalize oldugu izlendi. Sagda akciger parankiminin secilemedigi,
sol akcigerin kompansatris olarak fazla havalandigi goriildii (Sekil 1) .

ve parankimal doku hic gelismemistir (3,4,5,6). Pulmoner agenezi nadir
gorilmekle beraber, solunum sikintisi olan tim yenidoganlarin ayirici tanisinda
disiintlmesi gerekir.

Olgu Sekil 1 : Akciger radyografisi;
Sag hemitoraks opak
goriinimde, akciger parankimi
secilmiyor, kalp ve mediasten
sag hemitoraksta lokalize.

Otuz yasindaki annenin ikinci gebeliginden yasayan dgiincii  bebek (IVF-
liciiz esi); 34 hafta, 1810 gr.olarak C/S ile dogan kiz bebegin 1. ve 5.dakika
Apgar skorlari; alti ve sekiz olarak kaydedildi. Anneye gebeliginin 5.ayinda;
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Hasta solunum sikintisi nedeniyle konvansiyonel mekanik ventilasyona alindi.
Kan Kiltirii alinarak ampirik tedavi olarak; ampisilin ve amikasin tedavisi
baslandi. Postnatal 2.guiniinde nazal CPAP’de izleme alindi.Tek tarafl pulmoner
agenezi 6n tanisiyla yapilan Toraks BT incelemesinde;kalp ve mediasten sag
hemitoraksta yerlestii, dekstrokardi gériinimuntin oldugu, sag ana pulmoner
arterin olmadigi saptandi. Sagda akciger parankimi gorilmedi. Sol akcigerde
kompansatris havalanma artigi mevcuttu (Sekil 2) Ayrica ince kesitlerde sagda
kor bir ucla sonlanan rudimenter brong gériinimi izlendi. Sagda pulmoner
arter ve ven gorilmedi. Sol pulmoner arter ve venler ile aorta normal genislikte
izlendi. Dekstrokardiye bagh malpozisyon mevcuttu (Sekil 3). Diger eslik eden
anomaliler agisindan detayl inceleme yapildi. Batin ultrasonografisi normal
olarak degerlendirildi. Ekokardiyografik incelemede; kalbin sag hemitoraksta
yerlestigi ve apeksin saga dogru oldugu gorildii. Kranial ultrasonografisinde;
lateral ventrikiiller asimetrik goriiniimde ve sol yariminda belirgin olmak izere
genisleme oldugu, 3.ventrikiliin de belirgin olup 5Smm oldugu belirlendi ve
ventrikiilomegali acisindan takip énerildi (Sekil 4). iziemin 4.giiniinde kilvoz
ici oksijene gecildi. Kiiltirde tremesi olmayan ve enfeksiyon parametreleri
negatif olan hastanin  antibiyotik tedavisi kesildi. Kademeli olarak enteral
beslenme miktar arttinlarak oral beslenmeye gegildi. Postnatal 28.giiniinde
g6z muayenesi yaplildi ve 2 ay sonra kontrol 6nerildi. Ayni giin yapilan kontrol

kranial ultrasonografisinde; korpus diizeyinde sag ventrikil ¢api 10mm, sol
ventrikil 12 mm olgildii ve takibe devam edilmesi gerektigi bildirildi. Hasta
postnatal 29. giininde 2280 gr olarak, tam oral beslenerek ve oksijensiz
olarak eve taburcu edildi.

Sekil 2 : Toraks BT incele-
mede; 2a; Sajda akciger
parankimi yok. 2b; Dekstrokardi
gOriinimu geligmis ve medias-
ten sag hemitoraksta lokalize,
sol pulmoner ven goriliyor
(kirmizi ok).

Sekil 3 : Toraks BT incele-
mede; 3a; sagda fokal hava
imaji iceren rudimenter brong
gorinimi (sar ok)

3b; sol brong ana dallan
goriluyor
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Sekil 4 : Transfontanel US
incelemede lateral ventrikil
frontal hornlarda belirginlesme
goriliyor

Tartisma

Pulmoner agenezi nadir anomalilerden olup, ilk defa 1673 yilinda D.Pozze
tarafindan bir kadin otopsisinde tanimlanmigtir. Fetal yagsamin dordincii
haftasinda ¢ogunlukla birinci ve ikinci bronsial arklarin embriyolojik gelisiminde
yer alan bir defekt sonucu gelistigi dustntilmekte olup etyolojisi tam olarak
aydinlatilamarmistir. Vitamin A, folik asit eksikligi ya da salisilat kullanimi gibi
faktorler etyolojide suglanmaktadir (7,8,9,10,11). Akcigerin gelisim anomalileri
Schneider ve Schwalbe tarafindan siniflandinimistir. Buna gére;birinci grupta,
etkilenen tarafta akciger brong ve damarlarin tam yoklugu (agenezi), ikinci
grupta akciger parankimi olmadan rudimenter brong varligi (aplazi), Ggiinci
grupta lober agenezi ve akciger hipoplazisi yer alir (2,3,12). Fonksiyonel olarak
aplazi ve agenezi arasinda fark yoktur. Ayrica klinik ve patolojik olarak ayirmak
oldukga zordur. Siklikla ikisi ayni anlamda kullanilir (7,11). Pulmoner agenezi
gelisiminde her iki akciger esit oranda etkilenir. Yagsamla bagdasmayan bilateral
formu ¢ok daha nadir goriilir. Sol pulmoner agenezi genellikle izole bir bulgu
olup, sag pulmoner agenezinin diger konjenital anomalilerle birlikte goriilme
orani daha yiiksektir. Konjenital kardiyak anomaliler arasinda patent duktus
arteriozus, foramen ovale agikligi, dekstrokardi, biiyik arter transpozisyonu ve
Fallot tetralojisi, gastrointestinal sistem anomalileri arasinda trakeodsefageal
fistill ve duodenal atrezi goriilir. Kas iskelet sistemi malformasyonlari arasinda
hemivertebra, kosta deformiteleri ve radius yoklugu sayilabilir. At nali bobrek
gibi renal anomaliler de bildirilmistir (2,4,11). Bizim olgumuzda dekstrokardi
ve hafif diizeyde ventrikilomegali disinda patolojik bir bulgu saptamadik. Sag
pulmoner agenezide prognoz, kardiyak anomalilerle birlikteligi ve kardiyak
sifte bagll gelisen bilyiik damar ve trakeobrongial distorsiyolar nedeniyle sol
pulmoner ageneziye gore daha kotidir (2,3,4,8,11). Tek tarafli pulmoner
agenezili hastalarin yaklasik %50’si yagamin ilk bes yiliiginde hayatini kaybeder.
Prognozu belirleyen;eslik eden anomaliler ve akciger fonksiyonudur (8,11).
Pulmoner aplazide kor bir pos seklinde sonlanan rudimenter bronsta biriken
sekresyon sik tekrarlayan akciger enfeksiyonuna neden olur. Bizim olgumuz da
taburcu olduktan sonra oksurik, hinltr sikayetleriyle poliklinigimize basvurdu.
Akciger enfeksiyonu saptanan hasta yatirilarak tedavi edildi. Hastaligin ortaya
clkis zamani ve klinik bulgular degiskendir. ileri yaslarda rastlantisal olarak
saptanabilecedi gibi yenidogan doneminde solunum sikintisi bulgularnyla
da ortaya cikabilir. Yenidogan doéneminde saptanan vakalarda ayinci tanida;
konjenital diyafram hernisi, kistik adenomatoid malformasyon, pulmoner
sekestrasyon, silotoraks, bronkojenik kist ve timérler diigtinilmelidir (13,14)
Pulmoner agenezi tanisi esas olarak goriintileme yontemlerine dayanmaktadir.
Akciger grafisi ve toraks BT ilk yapilacak non invaziv tetkikler olup, eslik
eden anomalilerin tespit edilmesi icin ekokardiyografi,manyetik rezonans
gorintileme, MR anjiyografi, bronkografi ve bronskopi kullanilabilir (2,4,7,8).
Biz de tani igin AC grafisi ve toraks BT'yi kullandik. Fetal US incelemeyle
oOzellikle gebeligin ikinci trimestrinden itibaren pulmoner agenezi tanisi
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konabilir (1,8,13). Olgumuzda da gebeliin ikinci trimestrinde yapilan fetal US
incelemede sag pulmoner agenezi saptanmisti. Pulmoner agenezide tedavi,
eslik eden anomaliler ve gelisen komplikasyonlara yonelik olarak degisir.
Asemptomatik hastalar (0zellikle de eslik eden bir anomalisi olmayanlar)
tedavisiz takip edilebilirken, gelisen akciger enfeksiyonlar erken tedavi edilmeli
ve pulmoner hipertansiyon riski agisindan dikkatli olunmaldir (2,8,9).

Sonug olarak; pulmoner agenezi oldukga nadir goriilen konjenital anomalilerden
olup etyolojisi hala bilinmemektedir. Eslik eden anomaliler ve tekrarlayan
akciger enfeksiyonlar prognoz ve morbiditeyi etkileyen baslica faktorlerdir.
Goriintiileme yontemleri kullanilarak prenatal ve postnatal tani koymak
miimkiin olup takipte de kullaniimaktadir. Ozellikle rudimenter brons varliinda
enfeksiyon agisindan yakin takip 6nemlidir.
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