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OzZET

Tek tarafli akciger aplazisi (agenezi) nadir gériilen
konjenital bir anomalidir. Hastalarin %50’den
fazlasinda baslica kardiyovaskiiler, gastrointestinal,
muskuloskelatal, rogenital sistem olmak lizere diger
sistem anomalileri de eslik edebilmektedir. Tanisi
genellikle gcocukluk ¢aginda konur. Ancak eglik eden
anomalisi olmayan ya da hafif olan hastalar eriskin
yasa kadar yasayabilmektedirler. Nadir gérilmesi
nedeniyle eriskin yasta tani konmus bir pulmoner
aplazi olgusunu sunmayi uygun bulduk.

Anahtar Kelimeler: Agenezi, Aplazi, Konjenital,
Akciger.

SUMMARY
Left Pulmonary Aplasia (Agenesis)

Unilateral pulmonary aplasia (agenesis) is a rare
congenital anomaly. Associated anomalies are found
in more than 50% of the patients, mainly involving the
cardiovascular, gastro-intestinal, musculoskeletal,
urogenital systems. It is usually diagnosed in child-
hood but patients who have no or mild associated
anomalies may survive into adulthood. We present a
case of pulmonary aplasia since it is a rare clinical
entity.
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GiRiS

Pulmoner aplazi (agenezi) dider konjenital
anomalilerin de eslik edebildigi nadir goriilen bir
anomalidir. Olgularin  %50'sinden fazlasinda eslik
eden baska anomaliler de vardir(1,2).

(*) GATA Gogus Hastaliklari ABD.

(**) GATA Gamlica Gogiis Hastaliklari Hastanesi
Reprint Request: Dr. Omer DENIiZ, GATA Goégiis
Hastaliklari Ana Bilim Dali, 06018, Etlikk ANKARA

Kabul Tarihi: 24.11.2003

56

Tanisi genellikle gocukluk caginda konur. Ancak
eslik eden anomalisi olmayan ya da hafif olan hasta-
lar eriskin yasa kadar yasayabilmektedirler (3).
Yaklasik olarak ylizbin dogumda bir gorillr (4). Nadir
gorilmesi nedeniyle eriskin yasta tani konmus bir
pulmoner aplazi olgusunu sunmayi uygun bulduk.

OLGU SUNUMU

Cocuklugundan beri eforla nefes darligi olan 20
yasinda erkek hasta, askere geldikten sonra bu yakin-
mas! nedeniyle, GATA Camlica Goglis Hastaliklari
Hastanesi, godilis hastaliklar servisine yatirildi. Fizik
muayenesinde sol hemitoraksta solunum sesleri
azalmis olarak duyuldu. Dider sistem muayene
bulgulari normal olarak dederlendirildi. Tam kan ve
rutin biyokimya degerleri normal sinirlar icerisindeydi.
Cekilen P/A akciger grafisinde mediastinal yapilar,
trakea ve kalp sola deviye, sag hemitorkasta kot
araliklari genislemis, sol hemitoraksta kot araliklari
daralmig, sol hemidiyafragma elave olarak goézlendi
(Resim-1).
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Sol Pulmoner Aplazi

Sol akcigerde voliim kaybi etyolojisi ydniinden
arastirilan hastanin spirometrisi restriktif hastalikla
uyumluydu: FVC:3,08 L (Pred %68,2) FEV1 2,64
L(Pred %68) FEV1/FVC :85,7 (Pred %103,0).
Bilgisayarli toraks tomografisinde; sol akciger
parankimi yoktu, mediasten yapilari sola deviasyon
gostermis, sag akciger kompansatris olarak sol hemi-
toraksa herniye olmustu, solda rudimenter brons
gozlenmekteydi (Resim-2, Resim-3).
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Resim-2

Resim-3

Magnetik rezonans goértiintileme anjiyografisinde ise sol
akciger damarlanmasinin olmadigi gézlendi (Resim-4).

Resim-4
Hastaya bronkoskopi yapilmasina gerek duyulmadi.
Mevcut bulgulara gére sol pulmoner aplazi tanisi kondu.

TARTISMA

Pulmoner agenezi; akciger damarlarinin,
bronglarinin ve parankiminin olmamasi demektir.
Aplazide de ayni yapilar olmamakla birlikte bir glidiik
seklinde rudimenter brons bulunmaktadir. Agenezi ve
aplazi genellikle klinik ve patogenetik olarak birbir-
lerinden ayird edilemediklerinden siklikla ayni anlam
da kullanilirlar. Pulmoner hipoplazi ise, degisen oran-
larda azalmis ya da az gelismis akciger dokusu ile
karakterizedir(3,5,6). Pulmoner aplazinin (agenezi)
fetal hayatin 4. haftasinda meydana gelen olumsuz
etkiler sonucu ortaya ciktigi distnilmektedir.
Etyolojisi tam olarak aydinlatilamamakla birlikte vita-
min A, folik asit eksikligi ya da salisilat kullanimi
sorumlu olabilir (6). Her iki cinste meydana gelme
orani ve anomalinin sag ya da solda olmasi yaklasik
olarak esittir(1).

Tanisi  genellikle gocukluk cadinda konur.
Antenatal olarak da tani konulan olgular vardir (1,7).
Diger yandan eslik eden anomalisi olmayan ya da
hafif olan hastalarda eriskin yasta da tani konula-
bilmektedir(3).

Olgularin %50 den fazlasinda bagslica kardi-
yovaskdler, gastrointestinal, muskuloskelatal, Groge-
nital sistem olmak {zere diger sistem anomalileri de
eslik edebilmektedir(1,2,6). Bizim olgumuzda eslik
eden baska bir anomali saptanmadi. Akcider aplazisi
(agenezi) olgularinin ¢ogunda degisen oranlarda
solunum sikintisi mevcuttur. Klinik bulgular eslik eden
dider konjenital anomalilerin varligina ve derecesine
gore degismektedir. Bizim olgumuzda da gocuklugun-
dan beri olan eforla nefes darligi yakinmasi vardi. Tek
tarafli akciger aplazisi (agenezi) olgularinin genellikle
neonatal ddnemde yasamlarini yitirdikleri kabul edilse
de eriskin cada kadar, bir kismi semptomsuz olarak,
yasayan olgular da vardir(3,8). Pulmoner aplazi
(agenezi) enfeksiyonlar igin predispozisyon olustura-
bilmektedir. Aplazide bulunan rudimenter bronsta
biriken sekresyonlarin temizlenememesi ve/veya eslik
eden brongektaziler kismen de olsa enfeksiyon
riskinden sorumlu olabilirler(3,8). Tekrarlayan enfek-
siyonlar solunum sikintisini  artirabilmektedirler.
Akcider grafisinde mediastenin karsi tarafa deviye
oldudu, bu tarafta kot aralarinin daraldidi ve bu taraf
hemidiyafragmasinin elave oldugu goézlenir(3).
Olgumuzda bilgisayarli tomografi ile rudimenter brong
saptandi ancak brongsektazi goézlenmedi. Tani igin
bronkografi, anjiografi gibi y®ntemlerin yanisira
kontrast BT, MR anjiyografi gibi ydntemler de
kullaniimaktadir(1,8,9,10). Olgumuzun tanisini non
invazif yontemler olan bilgisayarli tomografi ve MR
anjiyografi ile  koyduk. Bronkoskopiye gerek
duyulmadi. Ayiricl tanida total atelektazi, diyafrag-
matik herni, diyafragma evantrasyonu, pndmoni,
plevral efflizyon, pulmoner hipoplazi ya da
pndémonektomi dustinulmelidir.
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