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zole tek tarafli pulmoner arter yoklu u: Olgu sunumu

Isolated unilateral absence of pulmonary artery: a case report
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Izole tek tarafli pulmoner arter yoklugu nadir goriiliir.
Anomali, ayni taraf altinci aortik arkin gelisme eksikligin-
den kaynaklanir. Hastalik uzun siire asemptomatik kala-
bildigi i¢in, tanisinda gecikme olabilmektedir. Bu anomali
postero-anteriyor akciger grafisinde hiperliisent akciger
goriintimiine neden olur. Klinik ve radyolojik olarak baska
hastaliklar (Swyer-James-MacLeod sendromu, interstisyel
akciger hastalig1 vs.) ile karigabilir. Bu yazida, hastaligi
uzun slire asemptomatik seyreden, ancak son bir aydir
halsizlik, istahsizlik, nefes darlig1 ve balgamla karisik kan
gelmesi yakinmasi ile klinigimize bagvuran 21 yasinda
erkek hasta sunuldu. Hastaya toraks manyetik rezonans
anjiyografik inceleme ile sag tek tarafli pulmoner arter
yoklugu tanisi kondu.

Anahtar sozciikler: Anjiyografi; dogustan anomali; izole; pulmo-
ner arter agenezisl.

Izole tek tarafli pulmoner arter yoklugu ilk defa
1868°de tanimlanmusgtir.!! Gergek prevelansi bilinme-
mekle birlikte tahmine yonelik yapilan bir ¢alismada,
izole tek tarafli pulmoner arter yoklugunun 1/200.000
oraninda goriildigi bildirilmigtir.”! Dogustan tek
tarafli pulmoner arter yoklugu, siklikla Fallot tetralo-
jisi veya septal defektler gibi kardiyovaskiiler anoma-
lilerin eslik ettigi nadir bir anomalidir.”?# Olgularin
%37’sinde sol pulmoner arter yok iken %63’linde sag
pulmoner arterin olmadigi saptanmistir.” Hastalarin
yaklasik %30’unun herhangi bir yakinmasi yoktur.
Semptomatik hastalar, doktora genellikle g&giis agri-
s1, plevral effiizyon, rekiirren akciger infeksiyonlari,
dispne veya egzersiz kisitliligi, hemoptizi yakinmalari
ile bagvururlar.® Tanisinda; bilgisayarli tomografi,
manyetik rezonans goriintiileme, bronkografi, per-
fiizyon sintigrafisi, ekokardiyografi, kardiyak kate-
terizasyon gibi c¢esitli yontemler kullanilmaktadir.
Hastaligin komplikasyonlar1 arasinda masif hemopti-
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Isolated unilateral absence of pulmonary artery is seen rarely.
This anomaly arises from the absence of development of
ipsilateral sixth aortic arch. Since this disease can remain
asymptomatic for a long period, the diagnosis may be delayed.
Hyperlucent hemitorax is seen in postero-anterior chest radi-
graph of patients with this anomaly. Unilateral absence of pul-
monary artery can be confused with other diseases (such as
Swyer-James-MacLeod syndrome, interstitial lung disease).
In this article, a 21-year-old male patient with the absence of
right pulmonary artery. He was presented with fatigue, loss
of appetite, dyspnea and hemoptysis which had started one
month before. The case was diagnosed to have left pulmonary
artery only (i.e., absence of right pulmonary artery) by mag-
netic resonance angiography.

Key words: Angiography; congenital anomaly; isolated; pulmo-
nary artery agenesis.

zi, pulmoner hipertansiyon, solunum yetmezligi, sag
kalp yetmezligi ve bronsektazi, nekrotizan bronkop-
nomoni sayilabilir.

Bu yazida erigkin yasa gelmis ve daha once tanisi
konmamusg bir olgu degerlendirildi.

OLGU SUNUMU

Yirmi bir yaginda erkek hasta, halsizlik, istahsizlik,
nefes darlig1 ve balgamla karigik kan gelmesi yakin-
malart ile klinigimize bagvurdu. Hastanin fizik mua-
yenesinde inspeksiyonda sag hemitoraksin kiiciik oldu-
gu, solunuma kisith olarak katildig1 ve oskiiltasyonda
sag hemitoraksta solunum seslerinin azaldig1 saptandi.
Diger sistem muayeneleri ve vital bulgular1 normal
idi. Oykiisiinde 6nemli bir 6zellik olmayan hastanin,
Agrrda yasadigi ve ¢iftgilik yaptig1 6grenildi.

Akciger rontgenograminda; sag hemidiyaframa
yiksek yerlesimli, sag kostofrenik siniis kapali, sag
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hemitoraksin hacmi azalmis, kalp-mediasten ve trakea
saga deviye ve sag hilus silik olarak izlendi (Sekil 1).
Yiiksek coziiniirliiklii bilgisayarli tomografide hastanin
sag akcigerinin voliimiiniin azaldig1, sol akcigerde kom-
pansatris hipertrofi ve yer yer hava hapsi alanlari, sag
akciger bazallerinde yer yer fibrotik bant formasyonlari,
interlober septal kalinlagmalar ve plevral cekintiler
(interstisyel akciger hastalig1) izlendi.

Solunum fonksiyon testlerinde hafif restriktif tip
bozukluk saptandi. Arteriyel kan gazi normal deger-
lerde idi. Fiberoptik bronkoskop ile yapilan incelemede
brong yapist normal olarak gozlendi. Toraksin manye-
tik rezonans anjiyografik incelemesinde sag pulmoner
arter izlenmedi (Sekil 2). Perfiizyon sintigrafisinde; sag
akcigerde perfiizyon saptanmadi ve ventilasyon sintigra-
fisinde, sag akciger ventilasyonu normale oranla belirgin
diizeyde diisiik idi.

Pulmoner arteriyografi-venografide sag tarafta pul-
moner arterin viztialize olmadigi izlendi (Sekil 3). Bunun
tizerine sistemik dolasimdan olasi bir beslenmenin aras-
tirtlmasi icin aortografi uygulandi. Sag akcigerin iist
lobunun tiroservikal trunkustan gelen dallardan, orta ve
alt boliimiiniin ise interkostal arterlerden gelen dallardan
kanlandig1, pulmoner vendz doniisiiniin ise normal pul-
moner venler ile saglandig1 gozlendi (Sekil 4).

Ekokardiyografide sol ventrikiil fonksiyonlar1t nor-
mal, mitral yetmezligi minimal, trikiispit yetmezligi
1-2 derece ve pulmoner arter sistolik basinc1 50 mmHg
olarak saptandi.

Sekil 1. Hastanin posteroanteriyor akciger grafisinde; sag hemi-
diyaframa ytiksek yerlesimli, sag kostofrenik siniis kapali, sag
hemitoraks hacmi azalmis, kalp-mediasten ve trakea saga deviye
ve sag hilus yoklugu izlenmektedir.
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Yapilan incelemeler sonucunda izole tek tarafli
pulmoner arter yoklugu saptanan hasta takip karari ile
taburcu edildi.

TARTISMA

Sag pulmoner arter yoklugu, oldukca nadir goriilen
bir anomalidir.!! Sag pulmoner arter yokluguna patent
duktus arteriozusun da eslik ettigi olgularda semptom-
lar ¢cok daha kiigiik yaslarda ortaya ¢ikmaktadir. izole
tek tarafli pulmoner arter yoklugu olgularinin yas orta-
lamasi 14’diir (dagilim; 0.1-58).5!

Yetigkinlerde hastalik ¢ogunlukla semptomsuz sey-
rettigi i¢in tani, bagka nedenlerle ¢ekilen akciger rontge-
nogramindan yola ¢ikilarak konur. Olgumuz, klinigimize
basvurdugunda 21 yasinda idi. Oz ge¢misinde bir 6zellik
yok idi, ancak son bir y1l icinde eforla ortaya ¢ikan nefes
darlig1 nedeniyle klinigimize bagvurmus idi. Sag akciger
hipoplastik olarak saptanmis olmakla birlikte literatiir-
deki diger olgularin aksine bronsektazi yok idi. Olgunun
uzun siire semptom vermemesi, pulmoner arter yoklugu
olgularinda siklikla gériilen kardiyak anomalilerin ve
brongektazinin burada olmamasi ile aciklanabilir.

Sag pulmoner arter yoklugu olan hastalarin
%20’sinde pulmoner hipertansiyon bulunmaktadir.
Pulmoner hipertansiyon gelismis olan bazi asemptoma-
tik hastalar, gebelikte veya yiiksek rakimlarda semp-
tomatik hale gelmektedir.™® Olgumuzun kardiyolojik
degerlendirmesinde pulmoner arter sistolik basincinin
yiiksek oldugu saptandi. Izole tek tarafli pulmoner arter
yoklugu olan taraf sistemik dolasimdan beslendigi icin,

Sekil 2. Hastanin toraks manyetik rezonans anjiyografisinde; sag
pulmoner arter izlenmedi.
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Sekil 3. Pulmoner arteriyografi-venografide; her iki antekiibital
venden kontrast madde enjeksiyonu sonrasi elde edilen anjiyogra-
fik incelemelerde sag tarafta pulmoner arterin viziialize olmadigi
gorildi.

bazen hemoptizi goriilebilmektedir. Olgularda sistemik
dolagim nedeniyle soldan saga bir sant olugmakta ve
ileri yaslarda kalp yetmezligi ortaya ¢cikmaktadir.

Tek tarafli pulmoner arter yoklugu olgularinin akci-
ger rontgenogramlarinda etkilenen tarafta kiiciik bir
hiler golge ve hiperliisent bir akciger dokusu izlenmek-
tedir. Olgumuzun bir yil 6ncesine kadar herhangi bir
yakinmasi yok idi. Eforla ortaya ¢ikan nefes darliginin
aragtirtlmasi amaci ile c¢ekilen rontgeninde hilusun
silik goriilmesi iizerine ayirict tanida vaskiiler patoloji
diigtiniildii. Bu tiir olgularda kesin tani, pulmoner arteri-
yografi ile konmaktadir. Olgumuzda da tani, radyolojik
incelemeler sonucunda kondu.

Pulmoner arter yoklugu ve hipoplazik akciger, per-
fiizyon sintigrafisi veya pulmoner anjiyografi yardimiyla
Swyer-James-MacLeod sendromundan ayrilmalidir.*!*!
Swyer-James-MacLeod sendromunda pulmoner arter
hipoplastik olarak izlenir ve akcigerde perfiizyon izlen-
mez. Tek tarafli pulmoner arter yoklugunda ise, pul-
moner arter tutulum olan tarafta izlenmemekle birlikte;
akciger periferinde kollateraller nedeniyle perfiizyon
gozlenmektedir."” Bu yiizden, hiler ve parahiler bolge-
de pulmoner arter ve perfiizyon izlenmezken akcigerin
periferinde perfiizyon defekti gozlenmez.

Pulmoner arteriyografide, Swyer-James-MacLeod
sendromlu olgulardan farkli olarak olgumuzda, sagda
pulmoner arter hi¢ izlenmedi.""'? Sag akcigerin iist
lobunun tiroservikal trunkusdan gelen dallardan, orta ve
alt boliimtintin ise interkostal arterlerden gelen dallardan
beslendigi gézlendi.
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Sekil 4. Hastanin aortografisinde; sag akcigerin tist lobunun ar-
teria thoracica internadan gelen dallardan, orta ve alt boliimiiniin
ise interkostal arterlerden gelen dallardan kanlandig1 gézlendi.

Asemptomatik olgularda tedaviye gerek yoktur. Sol
pulmoner arter yoklugu olgularinda eslik eden kardiyak
anomalilere yo6nelik cerrahi tedaviler uygulanabilir.
Sag pulmoner arter yoklugu olgularinda hemoptizi
stk gozleniyorsa veya hipoplazik akciger dokusunda
kistik brongektazik degisiklikler varsa pnémonektomi
gerekebilir. Revaskiilarizasyon sec¢ilmis olgularda uygu-
lanmaktadir. Sundugumuz olgunun hipoplazik akciger
dokusunda brongektazi, kardiyak anomali veya baska
bir vaskiiler anomali saptanmadigi i¢in cerrahi miida-
hale diistiniilmedi.

Izole pulmoner arter yoklugu herhangi bir semptom
vermedigi veya diisiiniilmedigi icin ¢ogu zaman erigkin
yasa kadar tan1 konulmadan gelebilmektedir. Bagka bir
amacla ¢ekilmis olsa da akciger grafilerinde gézlenen
hilus patolojileri igerisinde vaskiiler anomaliler akla
getirilmelidir.
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