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Ozet

Pulmoner agenezi etyolojisi bilinmeyen nadir anomalilerden olup
yaklagik %50’ si kardiovaskiiler, gastrointestinal,
noro-muskulo-iskelet ve  genitoiiriner sistem  konjenital
malformasyonlart ile birlikte goriilebilir.

Belirgin klinik bulgu ve morfolojik bozuklugu olmayan
olgunun akciger filminde sag hemitoraksin tamamen opak izlenmesi,
sagda solunum seslerinin duyulmamasi ve sag hemitoraksta kalp ses-
lerinin duyulmasi iizerine unilateral
pulmoner agenezi on tamsiyla bilgisayarli tomografi incelemesi,
bronkografi ve pulmoner anjiografi yapildi.

Bu yazida bir sag pulmoner agenezi olgusunda radyolojik bulgular
tanimlanmug ve literatiir verileri 1g1§inda tartigilmgtir.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner agenezi, Bronkografi, Anjiografi

Summary

Unilateral pulmonary agenesis is an uncommon congenital anomaly
with unknown aetiology. Half  of  the cases are
associated with other congenital malformations involving the car-
diovascular, gastrointestinal, neuro-musculo-skeletal and genitouri-
nary systems.

The patient without any clinical symptoms or morphological abnor-
malities presented with an incidental finding of complete opasity of
the right hemithorax detected on chest radiograph. Breath sounds
were not audible on the right side of the chest. Heart sounds were
heard most clearly to the right of the
sternum. Computed tomographic examination, bronchography and
pulmonary angiography were performed with a presumed diagnosis
of unilateral pulmonary agenesis.

In this case report, imaging findings of a patient with right lung age-
nesis are described and discussed in view of the existing
literature.
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Giris

Pulmoner agenezi, etyolojisi bilinmeyen nadir anomalilerden olup
ilk olarak 1673 yilinda D.Pozze tarafindan bir kadin
otopsisinde tanimlanmustir [1]. Bilateral pulmoner ageneziler ekstra-
uterin hayatla bagdagsmaz. Unilateral pulmoner agenezilerde bugiine
kadar belirgin bir etyolojik neden
bulunamasa da genetik, teratojenik ve mekanik faktorler suclan-
mistir.

Pulmoner gelisimsel anomali vakalarinin yaklagik %50'si
kardiovaskiiler, gastrointestinal, = noro-muskulo-iskelet ve

genitoiiriner sistem konjenital malformasyonlar1 ile birlikte
goriilebilir [2, 3].

Unilateral pulmoner agenezi tanisi direk grafi, bilgisayarli tomograf
(BT), manyetik rezonans (MR), bronkografi ve anjiografi gib
degisik radyolojik goriintiileme yontemleriyle konabilir.

Olgu Sunumu
Belirgin klinik bulgusu ve morfolojik bozuklugu olmayan 6 yasind:
erkek olgunun posteroanterior (P-A) akciger filminde sag hemi
toraksin opak izlenmesi, klinik muayenesinde sagda solunum ses
lerinin duyulmamasi ve sag hemitoraksda kaly
seslerinin duyulmas iizerine unilateral pulmoner agenezi 6n tanisty
la BT inceleme yapilmis olup klinigimizde ek olarak abdomino
pelvik ultrasonografi (US) inceleme, bronkografi ve pulmone
anjiografik goriintiileme yapilmustir. P
A akciger grafisinde sag hemitoraks tama yakin opal
izlenmekte olup sagda interkostal mesafelerde sola oranla daralm:
goriilmekte idi. Ek olarak dekstrokardi, mediastinal saga sift v¢
soliter sol akcigerde hiperekspansiyon mevcuttu. inceleme alanin
daki vertebralarda ve kotlarda anomal
saptanmadi (Resim 1).

Kontrastsiz yapilan BT incelemede sagda akciger parankimi izlen
memis olup mediastinal vaskiiler yapilar ve Kkalp sa§
hemitoraksa deplasman gostermekte idi. Parankin
penceresindeki goriintiilerde sol akcigerde hiperekspansiyona sekon
der saga dogru sift mevcuttu (Resim 2).

Bronkografil
incelemede so
akcigerde bron:
agaci tabii olug
sag ana bron:
¢tkimindar
itibaren izlen
medi (Resim 3)
. Abdomino
pelvik Us
incelemesindc
ozellik saptan
madit. Pulmone
anjiografil
incelemesindc
yapilan sag ven

Resim 1: P-A akciger grafisinde; sag hemitoraksta tama yakin opasit
interkostal mesafelerde daralma, mediastinal sift ve dekstrokar
di izlenmekdedir.
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trikiil enjeksiyonunda sag ana pulmoner arter izlenmemis olup
dekstrokardi dikkati cekmekte idi. Ge¢ alinan filmlerde sag
pulmoner ven ciftleri de izlenmedi. Sol pulmoner arter ve
parankimal dagilimlarinda 6zellik saptanmadi (Resim 4).

Resim 2: Kontrastsiz aksial BT incelemede; mediastinal
vaskiiler yapilar ve kalpte saga dogru deplasman, sol akcigerde
hiperekspansiyon ve saga kismi sift mevcuttur.

Tartisma

Resim 3: Bronkografik incelemede; sol akciger brons agaci
tabii olup sag ana brong ¢ikimindan itibaren izlenmemistir.

Unilateral pulmoner agenezi nadir konjenital anomalilerden
olup bilateral pulmoner ageneziler hayatla bagdasmamaktadir.
Etyolojisi hala bilinmemekle birlikte deneysel c¢aligmalar
vitamin A, folik asit eksikli§i ve salisilatlarin pulmoner
ageneziyi gelistirdigini gostermektedir [4]. Ikiz ¢aligmalarinda
da pulmoner agenezin goriilmesi genetik orijini veya simultane
fetal vaskiiler hadiseleri diisiindiirmekte olup bir olguda
2. kromozomun kisa kolunda anormallik bildirilmistir [5,6].
Pulmoner gelisimsel anomaliler 3 grupta kategorize
edilmektedir [1,7].

Grup 1: Akciger, brong ve pulmoner arter/ven komplet yoklugu
(Agenezi)

Grup 2: Akciger dokusu olmadan rudimenter brong (Aplazi)
Grup 3: Degisik derecelerde akciger parankimi ile birlikte
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Resim 4: Pulmoner anjiografide; sag ventrikiil enjeksiyonunda erken ve
ge¢ donem grafilerde sag ana pulmoner arter/ven ¢iftleri izlenmemis olup

dekstrokardi dikkati gekmektedir.

hipoplazik brons (Hipoplazi)

Fonksiyonel olarak aplazi ve agenezi arasinda fark yoktur.
Unilateral pulmoner agenezi sag ve sol tarafta benzer oranda
goriilmekte olup kadin ile erkek arasinda fark gostermemektedir.
Sol pulmoner agenezi genellikle izole bir bulgu olup sag
unilateral pulmoner agenezinin prognozu daha kotiidiir ve
diger konjenital anomalilerle beraber goriilme orami daha
yiiksektir. Sag pulmoner ageneziler, kardiak (%14),
gastrointestinal (%14), iskelet (%12), vaskiiler (%9) ve
genitoiiriner (%9) sistem konjenital malformasyonlar: ile
birlikte izlenebilir [8]. Kardiak anomaliler genellikle asiyan-
otik olup anormal pulmoner venoz doniis, Fallot tetralojisi, tek
ventrikiil gibi siyanotik anomaliler de pulmoner agenezi ile
birlikte olabilir. Gastrointestinal anomalilerden imperfore
aniis, trakea - ozefageal fistiil, Meckel divertikiilii sik goriilen
yandag bulgulardir. Vertebral segmenter anomaliler, kot dis-
plazileri ve ekstremite anomalileri, renal agenezi veya ektopi
izlenebilir. Olgumuzda sag pulmoner agenezi izlenmesine
karsin eslik eden bagka bir konjenital anomali saptanmamustir.
Rutin muayenede akciger filminde unilateral pulmoner agenezi
bizim olgumuzdaki gibi insidental olarak saptanabilirse de
bircok hasta respiratuar distress ile gelmektedir. 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 goriilmuistiir
[1].

Taniy1 kesinlestirmek igin bronkografi ve/veya anjiografik
yontemler kullanilabilinir.

Giiniimiizde 1ii¢ boyut rekonstriiksiyonlu helikal BT
incelemelerinde de ana brons, karina ve bir taraf akcigerin
komplet yoklugu gosterilip tani konabilir [9]. Ancak bizim
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olgumuzda daha once bagka bir merkezde BT inceleme
yapilmig oldugu icin ek olarak helikal BT inceleme yapil-
manistir.

Fetal US incelemeyle de antenatal olarak unilateral pulmoner
agenezi tanist konabilir.Sonografik olarak ekojen akciger,
mediastinal yapilarda deplasman ve intakt diafragma goste-
rilebilir [10].

Sonug¢ olarak; unilateral pulmoner agenezi nadir konjenital
anomalilerden olup etyolojisi hala bilinmemektedir. Kardiak,
gastrointestinal, iskelet, vaskiiler ve genitoiiriner sistem
konjenital malformasyonlarinin da eslik edebildigi pulmoner
agenezi olgularinda tani, direk grafi, BT/MR, bronkografi ve
anjiografi gibi radyolojik yontemlerle konabilir. Bu olgu
sunumunda sag pulmoner agenezili bir hastanin radyolojik
bulgularini sunmay1 amagladik.
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