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SAG AGCiYOR AGENEZIiYASI: KLINIK MUSAHIDO

Musayev A.A., Miirsalova Z.S., Abbasaliyeva A.I., Agayeva G.F.
K.Y.Faracova adina Elmi-Tadgiqat Pediatriya Institutu

Sag agciyar ageneziyasi izold vo ya 50% hallarda yanas1 kardiovaskulyar, qastrointes-
tinal, azalo-oynagq, sidik-cinsiyyat sisteminin anomaliyalari ilo birlikdo goriilo bilon nadir
bir anomaliyadir. Agciyar ageneziyasi zamani t3k vo ya ikitorafli agciyorlorin, bronxlarin
va damarlarin yoxluguna rast galinir. Eyni zamanda agciyar ageneziyalar1 Holt-Oram sin-
dromu, Goldenhar anomaliyasi, velokardiofasiyal sindrom va Optiz G sindromu Kkimi sin-
dromlarin bir hissasi olaraq da goriils bilir. Sag agciyar ageneziyasi olan xastalords prognoz
sol agciyorin ageneziyasina gors daha agirdir. Agciyar ageneziyalarinda diagnoz asason
hayatin ilk illorinds qoyulsa da, bazi hallarda daha gec yaslarina kimi gecika bilir.

Agar sozlari: Sag agciyarin ageneziyasi, dekstrokardiya, sol xayanin ageneziyasi, sag xayanin

fiksasiyast.

Agciyorin ageneziyasi etiologiyasi doqiq
bilinmoyan nadir anadangoslms anomaliya-
dir. Unilateral agciyar ageneziyalariin bu
giino godor doqiq sobabi balli olmasa da
genetik, teratogen vo mexanik faktorlar ol-
dugu diistiniilmiisdiir. Toxmini 50% hallarda
kardiovaskulyar, qastrointestinal, ozolo-0y-
naq sistemi vo sidik-cinsiyyat sisteminin
anadangalmo anomaliyalar ilo birlikdo gorii-
la bilir. Eyni zamanda agciyar ageneziyalari
Holt-Oram sindromu, Goldenhar anomaliya-
s1, velokardiofasiyal sindrom va Opitz G sin-
dromu kimi sindromlarin bir hissosi olaraq
da goriils bilir [1,2,3]. Sag agciyar agenezi-
yas1 olan xastalords prognoz sol agciyerin
ageneziyasina goro daha agirdir. Agciyor
ageneziyalarinda diaqnoz osason hayatin ilk
illorinds qoyulsa da, bozi hallarda daha gec
yaslarina kimi geciko bilir. Antenatal dovrda,
kardiyak malformasiyasi askarlanan usaqla-
rin agciyar ageneziyast baximindan dayar-
londirilmasi erkon diagnoz tigiin 6nomli ol-
dugu aparilan arasdirmalarda xiisusi yer al-
misdir [4,5,6].

Agciyar ageneziyalarinda diaqnoz asason
dos qofasi iizvlerinin rentgenoqrafiyast vo
dos qofasi tizvlerinin KT miiayine metodlari
ilo qoyulur. Bu zaman ageneziya olan torofdo
havalanmanin olmamasi, iirok va orta xattdo
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saglam agciyordoki genislonmoys ikincili
olaraq yaranan yer doyiskonliyi, ageneziya
olan torofdo damar vo bronxun goriintiilon-
momosi diagnozun qoyulmasina komoklik
edir. Yanasi olaraq tirok-damar anomaliyala-
rinin agkar edilmasi iigiin exokardioqrafiya,
damar anomaliyalarinin gostorilmosi ii¢lin
KT angiografiya vo ya maqnit rezonans go-
rintiiloms vo diagnozun daqiglogsmasi li¢iin
bronxoskopiya istifado edilir [7,8,9]. Agci-
yor ageneziyalarinda miialico lisulu yanasi
gedon anomaliyalar vo yaranan agirlagsmalara
gora dayisir. Bronx va ya traxeya tozyiqinin
yanag1 getdiyi vaziyyastlords stent vo ya T-
boru yerlosdirilmesi, traxeya vo bronxlari
dastokloma metodlarinin istifado olunmasi,
tozylq yaradan sobablorin corrahi olaraq
aradan qaldirilmasi vo ya dos qofasi i¢i pro-
tez yerlosdirilmosi kimi miialico metodlar1
istifads olunur. Asimptomatik xastolor miia-
lico olunmadan izlonilir [10,11].

Agciyar infeksiyalar1 vo yaranan diger
agciyor xastoliklori erkon miialico olunmali,
agciyor hipertenziyasinin yaranma ehtimali
baximindan diqqatli olunmalidir.

Etik boyanat. Toqdim olunan klinik
miisahidonin ¢ap edilmasi (o ciimlodon biitiin
molumatlar vo sokillor) barasindo pasientin
valideynlorindon yazili suratds raziliq alinib.
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KLINIK MUSAHIDO

Miisahids etdiyimiz xasta hayatinin ilk giinlarindan klinikamizin miixtalif sobalorin-
dos (anesteziologiya reanimasiya intensiv terapiya sobosi (ARITS), yenidogulanlarin
patologiyas1 sobasi (YDPS), Carrahiyys, pulmonologiya vo pediatriya) miiayina vo
miialico olunmusdur.

I1k dafs 05.07.2019-cu il tarixindo 5 giinliik xasto tongnafoslik, narahatliq sikayatlori ilo
Elmi-Tadqiqat Pediatriya Institutunun (ETPI-nun) ARIT sobasino daxil olmusdur.

Anamnes vitae.

Usaq ananin II hamilalik, IT dogusundandir. Hamilaliyin 39-cu hestasiya hoftosindo 3200
qr ¢oki ilo coarrahi yolla dogulmusdur. Dogusdan sonra iniltili tonaffiisii, subkostal vo inter-
kostal ¢okilmalorin olmasi sobabilo yenidogulmuslarin reanimasiyasi sébasinds 3 giin miia-
lico alib. Kaskin tonoffiis ¢atismazligi olamatlori olduguna goro xosto hoyatinin ilk sutka-
sindan 3 giin CPAP rejimindo O dostoyi alib. Daha sonra ETPI-nun AIRTS-no kégiiriiliib.
ARITS-da 6 giin CPAP rejimindo O, dastayi alib. Aparilan dos qofasi lizvlerinin KT miiayi-
nasi naticosindo sag agciyar ageneziyasi askarlanib.

Sakil 1.Sag agciyar ageneziyasi

Status praesens. lonib, sag agciyorin hipoplaziyasi, sagda

Daxil olarkon vaziyyati ¢ox agir, siist total atelektaz diisiiniiliib.
olub. Perioral, periorbital sianozu olub. Dos qafasi KT: 08.07.2019. Divar ara-
Tongonoafosdir, tonoffiis catismazligr qeyd l1g1 vo iirok yerini saga dogru doyismisdir.
olunur. Auskultasiyada sol agciyar iizorin- Sag hemitoraksda agciyor parenximasina
do sort tonoffiis esidilib. Sag agciyordo to- aid goriinlim izlonmisdir. Sag ana bronx
noffiis otiiriilmiir. Tonoffiisi aritmik olub. izlonmomis, traxeya sol bronx olaraq da-
Urok tonlari karlagib. vam etmakdadir, sol agciyarin hocmi kom-

Dos qofasinin R-da: 05.07.2019. Di- pensator olaraq artmisdir. ©lamaotlor sag
var araliginin soldan saga tam dislokasi- agciyorin total ageneziyasini diislindiiriir.
yasi izlonilib, traxeya vo sol bas bronx iz- Sag hemitoraksdaki timus, {irok vo damar-
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larin optimal doyorlondirilmasi ti¢iin kon-
trastli incolomonin doyorlondirilmasi tov-
siya olunub.

09.07.2019-cu il tarixindo xosto AIR
TS-don YPDS soébasine kogiirtilmiisdiir.

Klinik diagnoz: Sag agciyoarin agene-
ziyasi. Neonatal sariliq. Posthipoksik en-
sefalopatiya. Beyin qan dévraninin pozul-
masi.

FN152007
192007

Xostonin {imumi voziyyeti kafidir. In-
toksikasiya olamotlori aradan qalxib. Ho-
raroti normaldir. Tonoffiisii ritmikdir. Urok
tonlar1 ritmikdir. Xosto yaxsilagsma ilo sa-
ho hokiminin, usaq corrahinin vo usaq nev-
roloqunun nozaroti altinda 11.07.2019 ta-
rixindo evo yazilib.

Sakil 2.8ag agciyar ageneziyasi

20.09.2019-cu il tarixinde ETPI-nun
caorrahiyya s6basina sol xayanin olmama-
s1 sikayoti ilo daxil olub. Sag xayada da
burulma tohliikasi oldugu iigiin sag xaya-
nin fiksasiyasi amaliyyati icra olunub.

Omoliyyat vo sonraki dovr fosadsiz ke-
¢cib.

Klinik diagnoz: Sol xayanin olmama-
s1. Sag tok xaya.

Xosto 24.09.2019-cu il tarixindo kafi
voziyyatdo ambulator miisahidayo eva ya-
z1lib.

25.10.2019-cu il tarixinds usaq Oskii-
rok, tongnofoslik, horarot, narahatliq sika-
yotlori ilo pulmonologiya sobasino daxil
olmusdur. Daxil olarken voziyyoati agir
olub, intoksikasiya, tonoffiis ¢atigmazligi
olamotlori olub. Distansion xiriltilar esi-
dilib.

Dos qofasi R-da: Divararaligi kolgoli-
yin soldan saga dislokasiyasi izlonib. Tra-
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xeya v bas bronx izlonib. Sag bas bronx
askar olunmayib. Sag agciyorin agenezi-
yas1 geyd olunub. Sol torafds kokyani sa-
hods bronx-damar sokli giiclonib.

EXO-KQ: Urok kameralar1 genislonib
— sol madacik, sag pulmonar vena izlon-
mir.

Klinik diagnoz: Kaskin respirator xas-
tolik, obstruktiv sindrom. Sag agciyarin
ageneziyasi.

Xostonin iimumi voziyyoti kafidir. In-
toksikasiya oalamotlori aradan qalxib. Ho-
rarati normaldir. Tonoffiisii ritmikdir. To-
noffiis sol torafdo borabor 6tiiriiliir. Urok
tonlar ritmikdir,

Xosto yaxsilasma ilo saho hokiminin
nozaroti altinda 02.11.2019-cu il tarixindo
evo yazilib.

12.11.2022-ci il tarixindo usaq, oskii-
rok, horarat, siistliik, tongnofaslik sikayot-
lori 1l pediatriya sobosine daxil olmusdur.
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Daxil olarkon voziyyati agir olub. Intok-
sikasiya olamatlori qeyd olunur. Dari va
goriinon selikli gisalar1 solgun, avazimis-
dir. ©snoyi hiperemiyalidir. Oskiiriir, aus-

kultasiyada sol agciyer lizorinds sort te-
noffiis fonunda yas xiriltilar esidilir. Urok
tonlar1 kardir.

Laborator gostaricilar:

Qanin iimumi analizi:12.11.2022 WBC
- Leykositlor 14.4 10"3/uL, RBC - Eritrosit
6.37 1076/uL, HGB - Hemoglobin 10.5 g/dL,
HCT - Hematokrit 34.5 %, PLT — Trombo-
sitlor 436 1073/uL.15.11.2022WBC — Ley-
kositlor 21.97 10"3/uL, RBC - Eritrosit 6.62
10"6/uL, RBC - Eritrosit 6.62 10"6/uL, HCT
- Hematokrit 36 %, PLT - Trombositlor 426
10"3/uL.19.11.2022 WBC - Leykositlor 11.
61 1073/uL, RBC - Eritrosit 6.45 10"6/pL,
HGB - Hemoglobin 10.9 g/dL, HCT -
Hematokrit 35.5 %, PLT - Trombositlor 397
107"3/ulL.

Immunoloji miiayinalor: igE 14.19 1U/
ml, NT-proBNP 265.33 pg/ml.

Qan qrupu toyini; ABO B ( III ) Rezus
amili toyini; Rh (D) Monfi ( -)

Koaqulogramma: Fibrinogen 265 mg
/dL, Tromboplastin zamani, parsial (APTT)
30.8 san, Protrombin indeksi 30.6 %, Prot-
rombin zamani 19.5 san, INR 1.97.

Biokimyavi miiayinalor: 12.11.2022 C -
reaktiv ziilal (CRP) 52.07 mg/L. 15.11.2022
C - reaktiv ziilal (CRP) 6.3mg/l, Albumin
(gan) 4.4 g/dL, Ferritin 82.31 ng/mL, Krea-

Sokil 3.
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tinin 0.45 mg/dL, Alanin aminotransferaza
(ALT) 18 U/L, Aspartat aminotransferaza
(AST) 29 U/L, Domir (Fe) 43 ng/dl. C -
reaktiv ziilal (CRP) 0.68 mg/L.

Hormonlar: Troponin-I 0.01 pg/ml.

Dos qgofosi Rentgenoqrafiyasinda:
12.11. 2022. Mediastinumun soldan saga tam
dislokasiyas1 qeyd olunur. Sag bas bronx
1zlonmir. Sol agciyarda infiltrativ, ocaqli kol-
gaolor izlonmir, hacmi artib. Solda kokyani
sahada bronx-damar sokli giiclonib. Sol ag-
ciyar koki strukturludur. Sinuslar soerbastdir.

Rentgenoloji natica: sag agciyorin age-
neziyasl, sol torofli obstruktiv bronxit.

Doppler rangli exokardioqrafiya miia-
yinasi

Viscero-atrial situs: solitus, levokardiya,
iirayin zirvasi sola dogrudur.

Sistemik venoz doniis: normal.

Pulmonar venoz doniis: normal.

Atrioventrikular alaqe: konkordan. Ven-
trikuloarterial olago: konkordan.

Aorta vo pulmonar arteriyalar arasinda
olago: normaldaki kimidir.
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Qulaqciqlararast ¢opor/IAS: intakt. Mo-
dociklorarasi ¢opar/IVS: intakt.

Urak bosluglari: normaldir, hipoplaziya,
dilatasiya vo ya hipertrofiya goriilmadi.

Mitral qapaq: strukturu normaldir, darliq
Vo ya catismazliq goriilmoadi.

Trikuspid gapaq: strukturu normaldir,
darliq vo ya ¢atismazliq goriilmadi.

Pulmonar gapaqda darlig vo ya c¢atis-
mazliq gorilmodi, pulmonar axin siiroti
m/sn.

Ana agciyor arteriyasi, sag vo sol agciyar
arteriyalar1 normaldir.

Aorta qapagt: trikuspid formadadir, dar-
l1iq vo ya catismazliq izlonmadi.

Arkus aorta normaldir, hipoplaziya vo ya
darliq izlonmadi.

Arterial axacaq/PDA izlonmadi.

Koronar arteriyalar: ostiumlar goriildi,
genislonma vo ya anevrizma goriilmadi.

Perikardial vo ya plevral maye goriilmo-
di.

Natica: Dekstrakardiya.

Tam Abdominal USM — Miiayina zama-
n1 sonoqrafik doyisiklik izlonmadi.

Klinik diagnoz: Sag agciyarin agenezi-
yasi, sol torafli obstruktiv bronxit.

Xastonin imumi voziyyati kafidir. Aktiv-
dir. Intoksikasiya olamotlori aradan qalxib.

Horarati normaldir. Tonoffiisii ritmikdir. To-
noffiis sol torafds barabar &tiiriiliir. Urok ton-
lar1 ritmikdir. Qida vo maye gobulu adek-
vatdir. Fizioloji aktlar sorbastdir.

Xosto yaxsilasma ilo saho hokiminin no-
zarati altinda 19.11.2022-ci il tarixindo eva
yazilib.

Beloliklo, agciyor ageneziyasi xostoliyi-
nin monzorasi hom qiisurlar, hom do yanasi
infeksiyalarin olmasi ilo miioyyon edilir.
Osason hokimo miiraciato sobab yegano agci-
yarin zodoalonmasi vo lirok-agciyar ¢atismaz-
liginin yaranmasi olur. Agciyar ageneziya-
larinin digor bronx-agciyor anomaliyalart ilo
birgo do rast goldiyi hallar olur. Toxmini
50% hallarda kardiovaskulyar, gastrointesti-
nal, ozalo-oynaq sistemi vo sidik-cinsiyyat
sisteminin anadangoalmo anomaliyalar1 ilo
birlikda goriilo bilir. Bizim klinik miisahide-
do sag agciyarin ageneziyasi vo sol xayanin
olmamasi geyd olunur. Miiasir sortlors osa-
son xostoliyin diagnostikasinda dos qofosi
tizvlorinin KT miiayinosi boylik ohomiyyat
dastyir. Hansi ki, bu zaman qiisurun xarak-
terini, soviyyasini vo digor anomaliyalarin
olub-olmamasin1 daqiqliklo aydinlagdirmaq
mimkiindiir.
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PE3IOME
AreHe3usi IpaBoro Jerkoro: KJAMHUYECKHi cay4dai

MycaeB A.A., Mypcaaosa 3.1I1., A6bGacanueBa A.U., Araesa I'.D.
Hayuno-uccneoosamenvckuii. Uncmumym Ileouampuu um.K. @apadacesoti

Knwueevie cnosa: Acenesus npasozo necko2o, 0eKCmpoxKapous, azeHe3us 1e8020 AuiKd,
Qukrcayus npasoeo AuUKdA.

ATeHe3us MPaBoTo JETKOT0-3TO PeAKasi H30JUpOBaHHAS aHOMaus, koTopas B 50% ciy-
gasiX COYETACTCA ¢ KapAUOBACKYJISIPHBIM, TAaCTPOMHTECTHHAITBLHBIM, MBIIIICYHO—CYCTAaBHBIM,
MOYETOJOBBIM aHOMATUSAMHU Pa3BUTUS. ATEHE3Hsl JIETKOTO-3TO MATOJOTHUs, IPU KOTOPOM
MOJIHOCTBIO OTCYTCTBYET JIETOYHAasl TKaHb, TJIAaBHBIH OPOHX M COCYJIbI OJHOTO HJIM 000MX
nerkux. K ToMy ke areHe3us JISTKOTO MOXXET HaOItoaaThes nmpu cuHapomax Xouat-Opama,
lNonenenxapa, Onuna I' u BenokapauodamnuanbHoro. [Iporno3 arene3uu mpaBoro JIErkoro
10 CPaBHEHUIO C JIEBBIM sIBJIsICTCs OoJiee HeOmaronpusaTHeIM. HecMoTps Ha TO, UTO areHe3uu
JIETKOTO MOJTBEPKAACTCSI B PAHHEM BO3pACTE, B HEKOTOPHIX CIydasiX MOCTAHOBKA THMAarHO3a
MOXeT ObITh B O0JIee cTapiieM Bo3pacTe.

SUMMARY
Right lung agenesis: case report

Musayev A.A., Mursalova Z.S., Abbasaliyeva A.i., Agaeva G.F.
Scientific Researh Institute of Pediatrics named after K.Y.Farajova

Key words: right lung agenesis, dextrocardia, fixation of the right testicle, left testicular
agenesis.

Pulmonary agenesis is a rare anomaly that can be observed as isolated or associated with
oother ssystemic comorbidities such as cardiovascular, gastrointestinal, musculoskeletal
and uurogenitalssystem anomalies 50% of the time. Pulmonary agenesis is a bilateral or
unilateral aabsence of lllungs, bronchi and pulmonary vessels. At the same time, pulmonary
agenesis may bbe seen as a part of Holt-Oram syndrome, Goldenhar disease, Velocardio-
facial syndrome aand Opitz G syndrome. Prognosis of right lung agenesis is more severe as
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ccompared to left llung agenesis.Although the diagnosis of pulmonary agenesis is usually
made in the first years oof life, in some cases it can be delayed until later ages.
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