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Vaka Takdimi

Yenidoganda tek tarafli pulmoner agenezi: Bir vaka takdimi
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SUMMARY: Takci S, Bezirganoglu H, Siirmeli Onay O, Korkmaz Toygar A,
Akg¢oren Z, Yigit S. (Department of Pediatrics, Hacettepe University Faculty
of Medicine, Ankara, Turkey). Unilateral pulmonary agenesis in a neonate: a
case report. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2013; 56: 85-88.

Pulmonary agenesis is a rare congenital anomaly that can present in the
neonatal period or later in life. It frequently causes respiratory distress in the
neonatal period. Nearly half of the cases are associated with cardiovascular,
gastrointestinal and musculoskeletal malformations. Total atelectasis, congenital
diaphragmatic hernia, congenital cystic adenomatoid malformation, pulmonary
sequestration, chylothorax, bronchogenic cyst, and chest tumors are included
in the differential diagnosis. Computed tomography scan of the chest is the
investigation of choice to define the pulmonary anatomy. Prognosis depends
mainly on associated anomalies and pulmonary function. Herein, we report
an infant with unilateral pulmonary agenesis in the neonatal period, and we
discuss the associated anomalies and course of this rare anomaly.
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OZET: Pulmoner agenezi yenidogan déneminde ya da yasamin ileri evrelerinde
seyrek olarak goriilen bir konjenital anomalidir. Yenidogan déneminde siklikla
respiratuar distrese neden olur. Vakalarin yaklasik yarisina kardiyovaskiiler,
gastrointestinal ve kas iskelet sistemi anomalileri eslik edebilir. Ayirici tanida
total atelektazi, konjenital diafragma hernisi, konjenital kistik adenomatoid
malformasyon, pulmoner sekestrasyon, silotoraks, bronkojenik kist ve tiimorler
yer alir. Tamida tercih edilen goriintiileme yontemi bilgisayarli tomografidir.
Prognoz temelde eslik eden anomalilere ve akcigerin fonksiyonel kapasitesine
baglidir. Burada yenidogan doneminde saptanan tek tarafli pulmoner agenezi
vakasi sunulmus; bu vaka nedeniyle pulmoner agenezi eslik eden anomaliler
ve prognozu ile birlikte tartisilmistir.

Anahtar sozciikler: yenidogan, pulmoner agenezi.

Pulmoner agenezi her iki akcigerin esit siklikta
etkilendigi akcigerin seyrek goriilen bir gelisim
anomalisidir.! Yenidogan déneminde tani
alan vakalarin 6nemli bir kismi respiratuar
morbiditeler nedeniyle kaybedilmektedir. Buna
karsin yasamin ileri evrelerinde rastlantisal
olarak tani alan vakalar da vardir.?2 Burada seyrek
goriilmesi nedeniyle yenidogan déneminde sag
tarafli pulmoner agenezi tanisi alan bir bebek
sunulmus, ayirict tanisi ve prognozda etkili
olan faktdrler tartisilmistir.

Vaka takdimi

Normal vajinal yolla 38. gebelik haftasinda
3010 gr olarak dogan kiz bebegin birinci ve

besinci dakika Apgar skorlar1 yedi ve dokuz
olarak kaydedildi. Dogumdan hemen sonra
inlemesi, subkostal ve interkostal retraksiyonlari
olmasi nedeniyle yenidogan yogun bakim
tinitesine alindi. Arka 6n akciger grafisinde
sag akciger parankiminin segilemedigi, sag
tarafa mediastinal kayma oldugu ve sol
akcigerin fazla havalandig1 goritildd (Sekil 1).
Bebek konvansiyonel mekanik ventilasyona
alindi ve sepsis taramasi yapildi. Konjenital
pnomoni siiphesiyle ampisilin ve gentamisin
tedavisi baslandi. Tek tarafli pulmoner
agenezi diistiniilerek yapilan bilgisayarli toraks
tomografisinde sag akciger parankimi, sag
pulmoner arter ve sag ana bronsun olmadigi,
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Sekil 1. Posteroanterior akciger grafisi.

sol akcigerin fazla havalandigi ve mediastenin
saga dogru yer degistirdigi gorildi (Sekil 2).
Ekokardiyografide atriyal septal defekt ve soldan
saga santli yliklenme bulgusu gdstermeyen
duktus agikligr saptandi. izlemin yedinci
giiniinde akut faz reaktanlarinda artis ve sol
akciger parankiminde pnémonik infiltrasyonlar
gelisen bebekte nozokomiyal pnémoni
diisiiniildii. Antibiyotik tedavisi seftazidim,
vankomisin ve amikasin olarak degistirildi.
Bronkoskopi planlandi, ancak hastanin genel
durumunun kotii olmasi nedeniyle yapilamadi.
Sekizinci giinde tekrarlanan ekokardiyografide
orta diizeyde pulmoner hipertansiyon saptandi.
Ayni giin sol tarafli pndmotoraks gelisen
bebege gogiis tiipii takildi. Yiiksek frekansl

Sekil 2. Bilgisayarli toraks tomografi kesitinde sag akciger
parankim yoklugu ve saga yer degistiren mediastinal yapilar.
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3. Akciger d
medial kalinlagsma ve liimende obliterasyon ile giden
pulmoner hipertansiyon (Trikrom boyast).

ventilasyon modunda mekanik ventilatdrde
izlenmeye baslandi. Yogun tedaviye karsin
17. giinde kardiyovaskiiler dekompanzasyon
nedeniyle eksitus oldu. Postmortem incelenen
akciger dokusunda amfizem ve atelektazi
alanlar1 yani sira intraalveolar kanama gozlendi.
Pulmoner arterlerde belirgin medial kalinlasma
ve limende obliterasyon saptandi (Sekil 3).

Tartisma

Tek tarafli pulmoner agenezi yaklasik
10000-15000 otopsi incelemesinde bir
saptanan seyrek goriilen bir konjenital
anomalidir.? Yenidoganlarda insidansi tam
olarak bilinmemektedir. Tek tarafli akciger
parankiminin, bronslarin ve o bolgeyi besleyen
damarlarin tam yoklugu olarak tanimlanir.
Fetal yasamin dérdiincii haftasinda ¢ogunlukla
birinci ve ikinci bransial arklarin embriyolojik
gelisimde yer alan bir defekt sonucu gelistigi
diisiintilmektedir.* Her iki akciger esit oranda
etkilenir. Cok daha seyrek olarak yasamla
bagdasmayan bir durum olan bilateral akciger
agenezisi de goriilebilir.> Sag tarafli pulmoner
agenezide kalp ve mediastenin yer degistirmesine
bagli biiylik damarlarin distorsiyonu nedeniyle
prognoz daha kétiidiir. Etiyolojisi bilinmemekle
birlikte patogenezde genetik faktdrler, viral
nedenler ve vitamin A eksikliginin roli oldugu
distniilmektedir.67?

Akcigerin gelisim anomalileri ti¢ gruba ayrilir.
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Birinci grupta etkilenen tarafta akciger, brons ve
damarlarin tam yoklugu (agenezi), ikinci grupta
akciger parankimi olmadan rudimenter brons
varligl, ticlincli grupta lober agenezi ve akciger
hipoplazisi yer alir.” Vakalarin yaridan fazlasina
kardiyovaskdiiler, gastrointestinal ve kas iskelet
sistemi malformasyonlari eslik eder. Konjenital
kardiyak defektler arasinda en sik patent
duktus arteriozus ve foramen ovale agikligi,
gastrointestinal sistem anomalileri arasinda
trakeodsefageal fistiil ve duodenal atrezi
goriiliir. Kas iskelet sistemi malformasyonlari
arasinda hemivertebra, kosta deformiteleri ve
radius yoklugu sayilabilir. Bunlarin yaninda
fasiyal anomaliler ve atnali bobrek gibi renal
anomaliler de bildirilmistir.”-8 Bazi vaka
bildirilerinde pulmoner agenezi ile VACTERL
asosiasyonu ve Goldenhar sendromu birlikteligi
bulunmaktadir.’-!! Pulmoner agenezi VACTERL
asosiyasyonunda yer alan trakeodsefageal
fistiilin alternatifi olarak diistiniilmektedir.!!
Pulmoner agenezili vakalarin kromozom
analizleri ¢cogunlukla normal olmakla birlikte
az saylda kromozomal anomalilere rastlanmistir.
Say ve arkadaslari!? pulmoner agenezili bir
vakada ikinci kromozomun iist kolunun
normalden biiylik oldugunu gdstermistir.
Schober ve arkadaslari!? sol pulmoner agenezisi
olan bir vakada 2p (p21-pter) ve 21q (pter-q
21)'de parsiyel trizomi saptamisglardir. Conway
ve arkadaslaril4 22q11.2 delesyonu olan
velokardiyofasial sendrom tanili bir bebekte
tek tarafli pulmoner agenezi saptamis ve
bunu dorsal aortik ark gelisiminde goriilen
bir bozukluk sonucu akciger tomurcugunun
gelisiminin engellenmesiyle iliskilendirmistir.

Yenidogan déneminde saptanan vakalarda ayirict
tanida konjenital diyafram hernisi, konjenital
kistik adenomatoid malformasyon, pulmoner
sekestrasyon, silotoraks, pulmoner hipoplazi,
bronkojenik kist ve néroblastom, fibrosarkom,
teratom gibi tiimorler disiiniilmelidir.4 Tek
tarafli pulmoner agenezi tanisinin konulmasinda
klinik stiphe 6nemlidir. Tek tarafli akciger
kollaps: ile kolayca karisabileceginden direkt
grafi bulgular1 yenidogan radyolojisi konusunda
deneyimli radyologlar tarafindan dikkatlice
degerlendirilmelidir. Taninin tam olarak
konulmasinda bilgisayarli toraks tomografisi
tercih edilmelidir. Bizim vakamizda direkt
akciger grafisi ile ayiric1 tanida yer alan lezyonlar
dislanamamus, agirlikli olarak pulmoner agenezi
distintildiigiinden erken dénemde tomografi
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ile degerlendirilmistir. Pulmoner agenezi ile
iliskili kardiyak defektlerin saptanmasinda
ekokardiyografinin yaninda kardiyak manyetik
rezonans incelemesi yararli bir incelemedir.
Bronkoskopi agenezik ya da rudimenter
bronsial yapilarin dogrudan gériintiilenmesinde
kullanilabilir, ancak invaziv olmasi nedeniyle
tanisal acidan kullanimi sinirlidir.4

Hastaligin ortaya ¢ikis zamani ve prognozu
degiskendir. Yasamin ileri déneminde
rastlantisal olarak saptanabilecegi gibi yenidogan
doéneminde solunum sikintis1 bulgularr ile
ortaya cikabilir. Hastalarin 6nemli bir kismi
tekrarlayan akciger enfeksiyonlari ile bagvurur.
Prognozu belirleyen eslik eden anomaliler ve
akciger fonksiyonudur.#6 Hastamizda pulmoner
ageneziye eslik eden bir anomali olmamasina
karsin sol tarafta gelisen pndémoni nedeniyle
fonksiyonel akciger kapasitesi azalmis ve sonug
olarak agir pulmoner hipertansiyon gelismistir.

Bu vaka nedeniyle yenidogan déneminde bulgu
veren pulmoner agenezili bebeklerde prognozun
kotii olabilecegi vurgulanmistir. Pulmoner
agenezi saptanan bebekler eslik eden anomaliler
agisindan incelenmeli, akciger enfeksiyonu
gelistiginde dikkatlice tedavi edilmelidir.
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