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Erigkin Yasta Tani Konulan Unilateral Pulmoner Agenezi

Olgusu

A Unilateral Pulmonary Agenesis Case Diagnosed in Adulthood
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Ozet  Tek tarafli akciger agenezisi diger anomalilerin de eslik edebildigi ~ Unilateral pulmonary agenesis is a rare congenital abnormality
nadir goriilen konjenital bir anomalidir. Tanisi genellikle neonatal  that may be associated with other anomalies. Diagnosis is usually
Abstract  dénemde ya da erken gocukluk déneminde konulur. Eriskinlerde  made in the neonatal period or early childhood, and it is very rare

¢ok nadir goriiliir. Otuz dokuz yasinda, kadin hasta bir aydir artan
nefes darlig, 6kstrik, balgam ¢ikarma ve kan tikiirme yakinmala-
riyla hastanemize bagvurdu. Fizik muayenede; sol akcigerde solu-
num sesi alinamadi. Postero-anterior akciger grafisinde, mediaste-
nin sola yer degistirdigi, sol diyafragmanin izlenmedigi, solda tama
yakin homojen opasite oldugu gozlendi. Yapilan toraks bilgisayarli
tomografi, pulmoner manyetik rezonans (MR) anjiyografi ve bron-
koskopi sonucunda sol pulmoner agenezisi tanisi kondu. Nadir go-
rilmesi nedeniyle eriskin yasta tani konmus bir pulmoner agenezi
olgusunu sunuyoruz.

ANAHTAR SOZCUKLER: Konjenital anormallik, akciger, agenezi

in adults. A 39-year-old female patient with increasing shortness of
breath, cough, and sputum production was admitted to our hospi-
tal with complaints of coughing up blood. There were no breath
sounds from the left lung in the physical examination. A postero-
anterior chest X-ray revealed displacement of the mediastinum and
diaphragm to the left, and the space normally occupied by the left
lung was almost completely replaced with a homogenous opacity. A
diagnosis of left pulmonary agenesis was supported by a computed
tomography scan of the chest, pulmonary magnetic resonance (MR)
angiography and bronchoscopy. This case is a rare example of pul-
monary agenesis diagnosed in adulthood.
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Pulmoner agenezi, etyolojisi bilinmeyen nadir anomalilerden olup ilk olarak 1673 yilinda De Pozze [1] tarafindan bir kadin
otopsisinde tanimlanmuistir. Bilateral pulmoner ageneziler ekstrauterin hayatla bagdasmaz. Unilateral pulmoner ageneziler-
de bugiine kadar belirgin bir etyolojik neden bulunamasa da genetik, teratojenik ve mekanik faktorler su¢lanmistir. Erigkin
yasa kadar sikayeti olmayan akciger agenezili bayan hastayi, nadir goriilen bu anomalinin bir 6rnegi olarak sunduk.

OLGU SUNUMU

Otuz dokuz yasinda, kadin hasta klinigimize eforla gelen nefes darligi, dksiiriik ve kan tiikiirme yakinmalari ile yatirildi. Ya-
kinmalari yaklagik bir aydir siiriiyordu. istirahatte yakinmasi yoktu. Oz gecmisinde, sezeryenle dogmus iki cocugu ve yirmi
yildir glinde yarim paket sigara dykiisti vardi. Fizik muayanesinde TA: 140/80 mmHg, N: 80/dk, ritmik. Genel durumu iyi ve
bas-boyun muayanesi normal idi. Palpasyonda sol hemitoraks solunuma az katiliyor ve vibrasyon torasik solda arkada alin-
miyordu. Perkiisyonla solda arkada matite mevcut idi. Dinlemekle solda solunum sesi alinmiyordu. Diger organ muayaneleri
normal olarak degerlendirildi. Laboratuar degerleri tam kan, sedimentasyon, kan biyokimyasi ve tam idrar tetkikleri normal
idi. Yapilan solunum fonksiyon testinde FEV.: %32, FVC: %48, FEV /FVC: %57, PEF: %21, MEF25-75: %13 idi.

Postero-anterior (PA) akciger grafisinde mediastenin sola yer degistirdigi, sol diyafragmanin izlenemedigi ve solda tama
yakin homojen dansite artisi oldugu goriildi (Resim 1). Cekilen toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) sol akciger izlen-
medi. Kalp ve ana vaskiiler yapilarin sol hemitoraksa yer degistirdigi gorildii. Sol hemitoraksin volimi belirgin olarak
azalmisti (Resim 2). Hastaya bronkoskopi planlandi. Sol ana brons girisi kii¢iik bir orifis seklinde goriildii ve brong du-
varinda sivama tarzinda minimal pihti olusturmus kan mevcuttu. Hastanin bronkoskopik incelemesi ve toraks BT’si sol
brons aplazisini diisiindiirdigii icin damar yapilarinin da gelisimini gorebilmek amaciyla hastaya toraks MR anjiyografi
cektirildi. Sol akciger parankimi izlenmedi ve kalbin sol hemitoraksa yer degistirdigi goriildi. Pulmoner trunkus 40 mm ve
normalden genisti. Sag ana pulmoner arter proksimal kesimde 26 mm idi. Sol ana pulmoner arter dali izlenmedi. Cikan
torasik aort, arkus aorta ve inen torasik aort kontrast madde ile opasifiye olarak goriildi (Resim 3).
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Akar ve ark. Unilateral Pulmoner Agenezi

Resim 1. Postero-anterior akciger grafisinde; trakeanin sola deviye
oldugu ve sol hemitoraksta homojen dansite artisi g6zlenmektedir

Resim 3. MR anjiografi incelemesinde, akcigerin sol ana pulmoner
arter dali izlenmedi

Ekokardiyografide EF %40 ve hafif sol ventrikiil sistolik dis-
fonksiyon mevcut idi. Batin USG normal olarak degerlen-
dirildi. Hastaya mevcut klinik ve radyolojik bulgulari ile sol
pulmoner agenezi tanisi kondu.

TARTISMA

Unilateral pulmoner agenezi nadir konjenital anomalilerden
olup, bilateral pulmoner ageneziler hayatla bagdasmamaktadir.
Yapilan deneysel calismalar vitamin A, folik asit eksikligi ve sali-
silatlarin pulmoner ageneziyi gelistirdigini gostermektedir [1,2].

Unilateral pulmoner agenezi sag ve sol tarafta benzer oranda
gortilmekte olup kadin ile erkek arasinda fark gostermemek-
tedir. Sol pulmoner agenezi genellikle izole bir bulgu olup
sag unilateral pulmoner agenezinin prognozu daha kétudir
ve diger konjenital anomalilerle beraber goriilme orani daha
ylksektir. Sag pulmoner ageneziler, kardiak (%14), gastroin-
testinal (%14), iskelet (%12), vaskiiler (%9) ve genitolriner
(%9) sistem konjenital malformasyonlari ile birlikte izlenebi-
lir [1,3]. Olgumuzda sol pulmoner agenezi izlenmis olup
eslik eden baska bir konjenital anomali saptanmamistir.

Kor sonlanan brons nedeniyle dispne, rekiirren pnémoni ve
enfeksiyona yatkinlik gelisebilir. Ancak hastamizin yirmi yil-

Resim 2. Hastanin toraks bilgisayarli tomografisinin mediasten kes-
itinde, sol hemitoraksin voliimiiniin belirgin olarak azaldigi ve medi-
astinal yapilarin sola sift yaptigi gorilmektedir

dir sigara icimine bagh astim tanisiyla inhaler tedavi ve ara
ara sistemik steroid kullanma 6ykisi vardi. Klinigimize bas-
vurdugunda inhaler kullanmayan hastanin baslanan bronko-
dilatator tedaviye hizli yanit verdigi gorildi.

Tipik olarak akciger filmlerinde bir taraf akciger komplet
opasifikasyonu, interkostal mesafelerde daralma ve o tarafa
dogru mediastinal yapilarda deplasman izlenmektedir.
Mediastinal deplasman olmadan da unilateral pulmoner
agenezi izlenmekte olup bu vakalarda karaciger ve saglam
hemidiafragmanin kraniale dogru deplase oldugu ve kardiak
sifti engelledigi gorulmastiar [1].

Akciger grafisi tani igin siphe uyandirsa da ayni bulgular diger
atelektazi nedenlerinde, kollaps ile birlikte olan ciddi bronsi-
yektazide, ilerlemis fibrotoraksta da gozlenir [4]. Hem kesin
tani hem de ayirici tanilar igin kontrasli BT, MR anjiyografi,
bronkoskopi, bronkografi ve anjiyografi gibi non-invazif ve
invazif yontemler kullanilmaktadir [1,5]. MR anjiyografi halen
tercih edilen goriintiileme yontemidir ve non-invazif olmasi
nedeniyle anjiyografinin yerini almistir [6]. Bizde olgumuzu
oncelikle PA akciger grafisi ve toraks BT ile degerlendirdik.
Bunlarin sonucuna gore de pulmoner MR anjiografi istendi.

Erigkinlerde hastaligin tedavisi rekiirren enfeksiyonlarin kont-
rol altina alinmasi, ekspektoran ve bronkodilatorler ile semp-
tomatik tedavi ve diger olabilecek komplikasyonlarin yoneti-
mini kapsamaktadir. Solunum sikintisi gittikce artan olgular-
da aortopeksi operasyonu yapilabilmektedir. Bu operasyonla
mediastinal sifte bagh trakeadaki kompresyon ortadan kaldi-
nlir. Profilaktik operasyon onerilmemektedir, ¢linkii bazi
olgularda hig solunum sikintisi goriilmeyebilir [7]. Hastamiza
destekleyici tedavi uygulayarak takibe aldik, cerrahi miide-
haleyi uygun gérmedik.

Sonug olarak, pulmoner agenezi nadir goriilen ve ge¢ yasa
kadar yasayan olgularin nadiren gorildigi bir anomalidir.
Pulmoner agenezi ayirici tanisinda tliberkiiloz, ilerlemis fibro-
toraks ve diger atelektazi nedenleri diistiniilmelidir. Hastahigin
tanisinda cgesitli goriintlileme yontemleri kullanilsa da MR
anjiyografi damar yapilarin net degerlendirilmesi agisindan
halen tercih edilen tani yontemidir. ileri yasa ragmen iyi prog-
noz ile seyreden hastalarda takip en iyi yaklagimdir.
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