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PULMONER AGENEZi: iKi OLGU SUNUMU

1. GIRIS
Pulmoner agenezi ve aplazi akcigerin nadir goriilen konjenital anomalileridir (Shresta vd.,2010,
s.116). Pulmoner agenezi akciger parankimi, vaskiiler yapilar1 ve bronsunun tamamen
olmamasidir (Shresta vd.,2010, s.116). Pulmoner aplazi ise en yaygin goriilen varyanttir, distal
akcigerin yokluguyla birlikte ana brons kokii ve karinanin varligindan olusur (Shresta vd.,2010,
s.116). Bu nadir goriilen konjenital anomali ilk kez 1673 yilinda De Pozze tarafindan yetigkin
bir kadin otopsisinde insidental olarak saptanmistir (Kisku vd., 2008, s.28). Bu sunumda;
tarafimiza farkli zamanlarda basvuran iki yetiskin hastada tespit edilen pulmoner agenezi

vakalarini literatiir esliginde sunmay1 amagladik.

2. OLGULAR
Olgu 1

Yirmi iki yasinda erkek hasta polikliginimize ii¢ giindiir devam eden sadece eforla artan nefes
darhigi, oksiiriik ve kanl tiikiiriik sikayetiyle basvurdu. Hastanin genel durumu iyi, bilinci agik,
oryante ve koopere idi. Vital bulgular1 stabil olan hastanin palpasyonda sol hemitoraks
solunuma daha az katiliyordu. Perkiisyonda sol altta matite mevcuttu. Dinlemekle sol atta
matite tespit edildi. Laboratuar tetkiklerinde sinirda CRP ve nétrofilik lokositoz yiiksekligi
mevcuttu. Ozgegmis ve soygecmisinde 6zellik olmayan hastanin ¢ekilen postero anterior (PA)
akciger grafisinde mediastinal yapilar, trakea ve kalbin hafif sola deviasyonu, sag hemitoraksta
kot araliklarinda artis, sol hemitoraksta kot araliklarinda daralma ve sol hemidiyaframda
elevasyon goriildii (Resim 1). Hastaya cekilen toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) sol
akciger parankimi yoktu, mediastinal yapilar sola deviyeydi, sag akciger sol hemitoraksa
kompansatris olarak herniye idi ve sol rudimenter brons goriilmekteydi (Resim 2). Pulmoner
agenezi tanist konan ve tedavisi diizenlenen hasta halen diizenli olarak takibimizdedir.

Hastamizdan yazili izin belgesi alinarak bilgileri ve radyolojik goriintiileri bu olgu sunumu i¢in

kullanildi.
Olgu 2

Onsekiz yasinda kadin hasta acil servise son bir haftadir artan; nefes darligi, oksiiriik, balgam
sikayetleriyle basvurdu. Hastanin genel durum iyi, biling agik, oryante ve koopere idi. Vital

bulgular1 stabil olan hastanin fizik muayenesinde; sol alt zonda solunum sesleri azalmis ve
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perkiisyonda sol altta matite tespit edildi. Yapilan laboratuar tetkiklerinde CRP yiiksekligi ve
nétrofilik 16kositozu vardi. Ozgegmis ve soy gecmisinde dzellik olmayan hastanin cekilen PA
akciger grafisinde solda voliim kaybi1 ve mediastinal yapilarda sola dogru yer degistirme
goriildii. Hastaya toraks BT ¢ekildi. Sol akcigerde voliim kaybi ve kistik bronsektazi saptandi
(Resim 3). Pulmoner agenezi tanist konan ve tedavisi diizenlenen hasta kendi istegiyle
takibimizden ¢ikmistir. Hastamizdan sozlii izin alinarak bilgileri ve radyolojik goriintiileri bu

olgu sunumu i¢in kullanildi.

3. TARTISMA VE SONUC

Pulmoner agenezi primitif akciger tomurcugunun gelisim evrelerine gore ii¢ katogoriye
ayrilmaktadir. Tip 1 (agenezi)’de akciger ve bronsun tamamu, etkilenen kismin vaskiiler destegi
yoktur. Tip 2 (aplazi)’de pulmoner parankimin tamaminin yoklugu ile birlikte rudimenter bir
brons vardir. Tip 3 (hipoplazi)’de ise pulmoner parankim, bronsial agac ve destekleyen vaskiiler
yap1 degisik miktarda vardir (Kisku vd., 2008, s.28). Tek tarafli ve sol akciger agenezi olgulari
daha sik goriilmektedir. Komplike olmayan bir pulmoner agenezi hastasi belirti vermeden
eriskin yaslara kadar tani almadan yagamina devam edebilir. Pulmoner agenezi olan hastalarda
Ozefagus atrezisi, damar anomalileri, dekstrokardi, iskelet anomalileri ve trakeodzefagel fistiil
gibi anomaliler eslik edebilir (Uzun vd.,1997,s.180). Olgularimiz literatiirle uyumlu olarak sol

taraflidir.

Pulmoner agenezi hastalarinda semptomlarin ciddiyeti ve ortaya ¢ikis zamani anomalinin
derecesine gore degismektedir. Bu hastalarda dogumda respiratuar distres veya mekanik
ventilasyon ihtiyacit gosteren azalmis APGAR skoru goriilebilir (Pathania vd.,2013, s.3).
Vakalarin ¢gogunda artmis alveol sayisiyla birlikte kontralateral akciger biiyilimiistiir. Bununla
birlikte normal bronsial patern vardir. Pulmoner agenezi hastalar1 tekrarlayan enfeksiyon,
dispne, azalmis egzersiz kapasiteleri, sekonder enfeksiyonlara bagli balgam miktarinda artisla
basvurabilir (Pathania vd.,2013, s.3). Vakalarimizin her ikisinde de ¢ocukluk ¢aginda komplike
enfeksiyon nedeniyle yatis dykiisii yoktu ve daha dnce pulmoner agenezi tanisi almamislardi.

Klinigimize erigkin yasta sekonder gelisen enfeksiyon nedeniyle bagvurup tani aldilar.

Pulmoner agenezi hastalarinda akciger grafisinde etkilenen hemitoraksta mediastinal kayma ile
birlikte yaygin opasite artis1 ve ipsilateral hemidiyaframin elevasyonu goriilmektedir. Saglikli
akciger dokusu genellikle kontralateral hemitoraksa dogru herniasyon ve asir1 genisleme

gosterir. Bilgisayarli tomografi, rudimenter brons varliginin yani sira parankim ve pulmoner
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arterin varligin1 gostermeye yardimcidir. Bronkoskopi, tantyr dogrulayan kor bir posla sona
eren ana bronsun varligmi gostermektedir. Ventilasyon/perflizyon akciger taramasi gibi

tetkikler akcigerin yoklugunu ayirt etmede faydalidir (Olivares vd.,2015,s.66-69).

Hastalarda prognoz eslik eden konjenital malformasyonlara, tek akcigerin enfeksiyonu,
pulmoner arteriyel hipertansiyon ve mediastinal kaymaya bagli biiyilkk damarlarin yer

degistirmesine gore degismektedir (Olivares vd.,2015,s.68).

Tedavi oksijen destegi, sekresyonlar1 azaltmak igin rehabilitasyon, enfeksiyonlarin erken tani
ve tedavisi, baz1 vakalarda ipsilateral hemidiyaframin elevasyonu gibi cerrahi yaklagimlardir

(Olivares vd.,2015,s.68).
Sonug olarak pulmoner agenezi hastalar1 nadir de olsa erigkin cagda tan1 alabilir.

RESIMLER

Resim 1
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Resim 2
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