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ÖZET

Tek taraflı akciğer aplazisi (agenezi) nadir görülen
konjenital bir anomalidir. Hastaların %50’den
fazlasında başlıca kardiyovasküler, gastrointestinal,
muskuloskelatal, ürogenital sistem olmak üzere diğer
sistem anomalileri de eşlik edebilmektedir. Tanısı
genellikle çocukluk çağında konur. Ancak eşlik eden
anomalisi olmayan ya da hafif olan hastalar erişkin
yaşa kadar yaşayabilmektedirler. Nadir görülmesi
nedeniyle erişkin yaşta tanı konmuş bir pulmoner
aplazi olgusunu sunmayı uygun bulduk. 
Anahtar Kelimeler: Agenezi, Aplazi, Konjenital,
Akciğer.

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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GİRİŞ

Pulmoner  aplazi  (agenezi)  diğer  konjenital
anomalilerin de eşlik edebildiği nadir görülen bir
anomalidir. Olguların %50'sinden fazlasında eşlik
eden başka anomaliler de vardır(1,2).
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Tanısı genellikle çocukluk çağında konur. Ancak
eşlik eden anomalisi olmayan ya da hafif olan hasta-
lar erişkin yaşa kadar yaşayabilmektedirler (3).
Yaklaşık olarak yüzbin doğumda bir görülür (4). Nadir
görülmesi nedeniyle erişkin yaşta tanı konmuş bir
pulmoner aplazi olgusunu sunmayı uygun bulduk.

OLGU SUNUMU

Çocukluğundan beri eforla nefes darlığı olan 20
yaşında erkek hasta, askere geldikten sonra bu yakın-
ması nedeniyle, GATA Çamlıca Göğüs Hastalıkları
Hastanesi, göğüs hastalıkları servisine yatırıldı. Fizik
muayenesinde sol hemitoraksta solunum sesleri
azalmış  olarak  duyuldu.  Diğer  sistem  muayene
bulguları normal olarak değerlendirildi. Tam kan ve
rutin biyokimya değerleri normal sınırlar içerisindeydi.
Çekilen P/A akciğer grafisinde mediastinal yapılar,
trakea ve kalp sola deviye, sağ hemitorkasta kot
aralıkları genişlemiş, sol hemitoraksta kot aralıkları
daralmış, sol hemidiyafragma elave olarak gözlendi
(Resim-1).

Resim-1

SOL PULMONER APLAZİ (AGENEZİ) 
(OLGU SUNUMU)
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Sol Pulmoner Aplazi

Sol akciğerde volüm kaybı etyolojisi yönünden
araştırılan hastanın spirometrisi restriktif hastalıkla
uyumluydu: FVC:3,08 L (Pred %68,2) FEV1 2,64
L(Pred %68) FEV1/FVC :85,7 (Pred %103,0).
Bilgisayarlı toraks tomografisinde; sol akciğer
parankimi yoktu, mediasten yapıları sola deviasyon
göstermiş, sağ akciğer kompansatris olarak sol hemi-
toraksa herniye olmuştu, solda rudimenter bronş
gözlenmekteydi (Resim-2, Resim-3).

Resim-2

Resim-3

Magnetik rezonans görüntüleme anjiyografisinde ise sol
akciğer damarlanmasının olmadığı gözlendi (Resim-4).

Resim-4
Hastaya bronkoskopi yapılmasına gerek duyulmadı.

Mevcut bulgulara göre sol pulmoner aplazi tanısı kondu.
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Pulmoner agenezi; akciğer damarlarının,
bronşlarının ve parankiminin olmaması demektir.
Aplazide de aynı yapılar olmamakla birlikte bir güdük
şeklinde rudimenter bronş bulunmaktadır. Agenezi ve
aplazi genellikle klinik ve patogenetik olarak birbir-
lerinden ayırd edilemediklerinden sıklıkla aynı anlam
da kullanılırlar. Pulmoner hipoplazi ise, değişen oran-
larda azalmış ya da az gelişmiş  akciğer dokusu ile
karakterizedir(3,5,6). Pulmoner aplazinin (agenezi)
fetal hayatın 4. haftasında meydana gelen olumsuz
etkiler sonucu ortaya çıktığı düşünülmektedir.
Etyolojisi tam olarak aydınlatılamamakla birlikte vita-
min A, folik asit eksikliği ya da salisilat kullanımı
sorumlu olabilir (6). Her iki cinste meydana gelme
oranı ve anomalinin sağ ya da solda olması yaklaşık
olarak eşittir(1). 

Tanısı genellikle çocukluk çağında konur.
Antenatal olarak da tanı konulan olgular vardır (1,7).
Diğer yandan eşlik eden anomalisi olmayan ya da
hafif olan hastalarda erişkin yaşta da tanı konula-
bilmektedir(3).

Olguların %50 den fazlasında başlıca kardi-
yovasküler, gastrointestinal, muskuloskelatal, üroge-
nital sistem olmak üzere diğer sistem anomalileri de
eşlik edebilmektedir(1,2,6). Bizim olgumuzda eşlik
eden  başka bir anomali saptanmadı.  Akciğer aplazisi
(agenezi)  olgularının  çoğunda  değişen  oranlarda
solunum sıkıntısı mevcuttur. Klinik bulgular eşlik eden
diğer konjenital anomalilerin varlığına ve derecesine
göre değişmektedir. Bizim olgumuzda da çocukluğun-
dan beri olan eforla nefes darlığı yakınması vardı. Tek
taraflı akciğer aplazisi (agenezi) olgularının genellikle
neonatal dönemde yaşamlarını yitirdikleri kabul edilse
de erişkin çağa kadar, bir kısmı semptomsuz olarak,
yaşayan olgular da vardır(3,8). Pulmoner aplazi
(agenezi) enfeksiyonlar için predispozisyon oluştura-
bilmektedir. Aplazide bulunan rudimenter bronşta
biriken sekresyonların temizlenememesi ve/veya eşlik
eden bronşektaziler kısmen de olsa enfeksiyon
riskinden sorumlu olabilirler(3,8). Tekrarlayan enfek-
siyonlar solunum sıkıntısını artırabilmektedirler.
Akciğer grafisinde mediastenin karşı tarafa deviye
olduğu, bu tarafta kot aralarının daraldığı ve bu taraf
hemidiyafragmasının elave olduğu gözlenir(3).
Olgumuzda bilgisayarlı tomografi ile rudimenter bronş
saptandı ancak bronşektazi gözlenmedi. Tanı için
bronkografi,  anjiografi  gibi  yöntemlerin  yanısıra
kontrastlı  BT,  MR  anjiyografi  gibi  yöntemler  de
kullanılmaktadır(1,8,9,10). Olgumuzun tanısını non
invazif yöntemler olan bilgisayarlı tomografi ve MR
anjiyografi   ile   koyduk.   Bronkoskopiye   gerek
duyulmadı. Ayırıcı tanıda total atelektazi, diyafrag-
matik herni, diyafragma evantrasyonu, pnömoni,
plevral    effüzyon,    pulmoner    hipoplazi    ya    da
pnömonektomi düşünülmelidir. 
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