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OLGU SUNUMU

Bronsektazili Bir Hastada Gecikmis Tani:
Swyer-James-MacLeod Sendromu

Delayed Diagnosis in a Patient with Bronchiectasis: Swyer-James-

MacLeod Syndrome

Dilay Ahat Cimen, Aydanur Ekici, Emel Bulcun, Mehmet Ekici

Ozet

Abstract

Swyer-James/Mac Leod Sendromu (SJMS) pulmoner
arter hipoplazisine bagh unilateral hiperlisent akciger
goérinimi ve bronsektazi ile karakferize nadir géri-
len bir hastaliktir. Cocukluk caginda gecirilen viral
bronsiolit ve pnémoniler sonrasi akkiz olarak gelistigi
dustnilmektedir. Kirk sekiz yasinda kadin hasta,
nefes darligi, éksirik, balgam cikarma yakinmalariy-
la basvurdu. Oykisinden bu sikayetlerinin cocukluk
yaslarindan beri tekrarladigi, 10 yil éncesine kadar
kronik bronsit, son 10 yildir da bronsektazi ve kicik
hava yolu hastaligi tanilaryla takip ve tedavi edildigi
égrenildi. Fizik muayenesinde; solunum seslerinin
siddeti sag alt bélgede sola gére azalmis, bilateral
orta ve alt bélgede ve anteriorda kaba ralleri mevcut-
tu. Akciger grafisinde; sol akcigerde hacim kaybr,
radyolusensi artisi ve alt zonda bronsektazik alanlar
izlendi. Bilgisayarli tomografide; sol pulmoner arter
ve dallarinin kalibrasyonu saga kiyasla belirgin azal-
mish. SIMS cocukluk ve genc eriskin dénemde teshis
edilen bir hastalik olmasina karsin, olgumuzda 48
yasina kadar solunum sikayetleri tanimlamasi nede-
niyle bircok kez tetkikler yapilmasina ragmen fani
konulmamighr. Tek tarafli hiperlisent akciger goro-
nimi saptandiginda bu sendromun ayircr tanida
distnidlmesi gerektigini vurgulamak icin sunuyoruz.

Anahtar Sézcikler: Bronsektazi, Hiperlisent akciger,
Swyer-James /Macleod Sendromu.

Swyer-James/Macleod syndrome (SIMS) is a rare
disease, characterized by unilateral hyperlucent lung
due to hypoplasia of the pulmonary artery and bron-
chiectasis. lllnesses such as viral bronchiolitis and
pneumonia in childhood are thought to be an ac-
quired form. A 48-year-old woman applied to the
hospital with symptoms including shortness of breath,
sputum, and cough. Her medical history revealed that
these symptoms had been relapsing since her child-
hood. She had been diagnosed and monitored for
chronic bronchitis and bronchiectasis for the past 10
years. A physical examination revealed that the res-
piratory sounds of the lower left lobe decreased more
than the right side, and revealed coarse crackles in
the both middle, anterior, and inferior hemithorax.
Chest radiography showed a loss of volume of the
left lung, hiperlucency, and areas of bronchiectasis in
the lower left lobe. Computed tomography showed
that calibration of left pulmonary artery and its
branches significantly decreased compared to the
right side. We present our case simply because the
maijority of SIMS cases are diagnosed in childhood
and young adulthood; however, our patient was
examined several times with the same symptoms and
not diagnosed until the age of 48. This syndrome
should be considered in the differential diagnosis of
patients who have hyperlucent lung.

Key words: Bronchiectasis, Hyperlucent lung, Swyer-
James /Macleod Syndrome.
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Swyer-James/Macleod Sendromu (SJMS) Swyer ve James
tarafindan 1953 yilinda tanimlanmig olup oldukca nadir
gérilen ve tek tarafli hiperlisensi ile karakterize kompleks
bir hastalik olarak kabul edilmektedir (1). Radyolojik ola-
rak tek tarafli hava hapsi, hiperlisensi bulgular, kigik ya
da normal boyutlarda akciger ile pulmoner damarlarin
sayisinda ve boyutlaninda azalma karakteristik dzellikleri-
dir (2). Genellikle bu bozukluk tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlan sonrasinda cocukluk déneminde teshis
edilir, ancak cok az veya sekelsiz bronsektazik hastalarda
klinik tablo belirtisiz veya hafif belirtilerle seyredebilir,
béyle hastalarda tani eriskin yasa kadar konulamayabilir
(1). Biz burada tekrarlayan akciger enfeksiyonlar nedeni
ile bagvurup, yapilan radyolojik tetkikler sonucunda SIMS
tanisi alan hastayr sunduk.

OLGU

Kirk sekiz yasinda kadin hasta, nefes darligi, oksirik ve
balgam yakinmasiyla hastanemize bagvurdu. Olgunun ek
hastalik &ykiss, ilag ve sigara kullanimi yoktu. Hastanin
tibbi 6zgecmisinde ilk olarak 1992 yilinda pnémoni tanisi
ile bélgesindeki hastanede yatarak tedavi gérdigu daha
sonra kig aylannda artan 8ksirik ve hinlt yakinmalarinin
oldugu, 10 yil &ncesine kadar kronik bronsit, son 10 yildir
da bronsektazi tanisi ile hastanemizde takip ve tedavi
edildigi dgrenildi. Fizik muayenede, solunum seslerinin
siddeti sag alt bélgede sola gére azalmig, her iki hemito-
raoksta orta ve alt bélgede ayrica anteriorda kaba ralleri
mevcuttu. Laboratuvar incelemesinde: hemoglobin 12,7
(10,0-18,0) g/dI, hematokrit %38,6 (30,0-55,0), |5kosit
10,200 (4,4-11,3)/mm3, nétrofil orani %74,8 (35-80),
lenfosit orami %18,0 (15-50) ve trombosit: 256.000
(150.000-500.000) ml bulundu. Eozinofil orani %2,1
(0,0-33,0) olup normaldi. Biyokimyasal testlerde ise CRP
4,64 mg/L (0,01-5) saptandi. Eritrosit sedimentasyon hizi:
6 (0-20) mm/saat, rutin biyokimyasal testleri, otoantikor-
lar ve kollagen doku hastaligi markerlan negatif saptand.
Posteroanterior (PA) akciger grafisinde bilateral diafrag-
malar dizlesmis, sol alt parakardiak alanda retraksiyonlar,
sol akcigerde hacim kaybi ve sol alt zonda bronsektaziyi
disindiren alanlar mevcuttu (Sekil 1). Solunum fonksi-
yon testinde (SFT); FVC: 2,09L (%79) FEV1: 1,41L (%62),
FEV1/FVC: %67 MEF25-75: 0,83L/sn (%26) olmak Gzere
orta derecede obstriktif paterni mevcuttu. Arter kan gazi
incelemesinde pH:7,44, PaO,: 65 mmHg, PaCO,: 32
mmHg, HCO;: 22,5 mEqg/L, SaO,: %93,6 olup hafif
hipoksemisi vardi. Karbonmonoksit difizyon (DLCO)
testinde DLCO: %105, DLCO/VA: %143 olup normal si-
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Sekil 1: PA akciger grafisinde sol akcigerde hacim kaybi ve brongektaziyi
dusinduren alanlar.

nirlarda izlendi. Akciger hacimleri TLC: %92, RV: %140
ve RV/TLC: %51 saptandi. Yuksek ¢ozionGrluklo bilgisa-
yarli tomografisinde (YCBT) sol pulmoner arter ve dallari-
nin kalibrasyonu saga kiyasla belirgin azalmis, hiperlisent
akciger gérinims vardi. Ayrica solda daha belirgin ol-
mak Uzere bilateral alt loblarda brongektazik genislemeler
ve beraberinde hava hapsi goroldi (Sekil 2). Akciger
perfizyon sintigrafisi'nde sag akciger Ust lob apikal ve
posterior, alt lob stperior, lateral ve bazal segmentlerde;
sol akciger alt lob stperior, alt lob bazal ve siperior
segmentlerde multiple alonda segmental-subsegmental
perfizyon defektleri izlenmistir (Sekil 3).

Sekil 2: YCBT Parankim Penceresi; YCBT'de hava hapsi alanlari ve
bronsektazik degisiklikler.
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Sekil 3: Perfizyon sintigrafisi; Akcigerde cok sayida segment ve subseg-
mental perfizyon defektleri.

Ventilasyon sintigrafisinde her iki akcigerde izlenen per-
fozyon defekileri ile biyik oranda uyumlu ventilasyon
defekileri izlenmistir. Pulmoner MR anjiografi sonucu, sol
hemitoraksta hacim kaybi ve sol pulmoner arter dallan-
masinda belirgin azalma izlendi (Sekil 4). Mevcut bulgu-
larla hastaya Swyer James Mac Leod sendromu tanisi

kondu.

TARTISMA

SIMS’nun postinfeksiyoz bronsiolitis obliterans ile iligkili
oldugu disinilmekte ve sendromun patogenezi gocuk-
lukta maruz kalinan cesitli etkenlere baglanmaktadir.
Radyasyon tedavisi, kizamik, bogmaca, tiberkiloz, mi-
koplazma, adenoviris infeksiyonlari, yabanci cisim aspi-
rasyonu bunlarin arasinda sayilabilir. Gegirilen muhtemel
viral etkenlere bagli akut brongiolitis sonucunda terminal
ve respiratuar bronsiollerde hasar olusur ve alveoller
normal gelisimini tamamlayamaz. Etkilenen akcigerin
gelisimi geri kalir ve bunun sonucunda akciger volimi ve
kan akimi azalir. Alveoler hasara sekonder pulmoner
dolagimda bozulmaktadir (3,4).

Toksik duman inhalasyonu ve organ transplantasyonu da
etyolojide rol oynayan diger faktdrlerdendir (5). Tekrarla-
yan pulmoner enfeksiyonlar, efor dispnesi, wheezing,
dksirik, balgam cikarma ve hemoptizi SIMS'in asil semp-
tomlan olmakla birlikte az sayida hasta asemptomatik
kalabilir (6). Olgumuzda semptomlar 10 yil &ncesinde
baslamig, tekrarlayan pnémoni ve bronsektazi nedeniyle
arastinlmighr. Bu olgulann akciger grafisinde tek tarafli
hiperlisens gérinim ile birlikte etkilenen bolgedeki pul-
moner damarlanma azalmig olup, hilus normalden kigik
saptanir. inspiyumda mediasten etkilenen tarafa dogru
kayar (7,8). Olgumuzun akciger grafisinde sol hemito-
raksta hacim kaybi ve yiksek ¢cézinirltklo bilgisayarli to-
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Sekil 4: Pulmoner MR Angiografi; sol hemitoraksta hacim kaybi ve sol

pulmoner arter dallanmasinda belirgin azalma.

mografisinde (YCBT) bronsektazik alanlar saptand.
YCBT'deki pulmoner arter dallarinin hipoplazisi ve sol
akcigerde hacim kaybi SIMS lehine degerlendirildi. Temel
patolojik olay bronsiollerin obliterasyonu ile birlikte olan
brongiolit ve buna bagl olarak akciger parankimindeki
alveoler destrilksiyon ve dilatasyondur. Periferik pulmoner
damarlanma da inflamasyona bagh olarak azalir. Bu
patofizyolojik degisiklikler tutulan segmentte hava hapsi
ve hipoperfizyona yol acarak etkilenen lobda radyografik
hiperlisens gérinimi  olusturmaktadir (9,10). Benzer
radyolojik gérinime yol acgan bircok hastalik olabilir.
Nitekim, tek farafli hiperlisens akciger nedenlerinin aras-
tinldigi 40 hastalik bir seride; SIMS %45, lokalize amfi-
zem %20, konjenital hipoplastik pulmoner arter %10,
pulmoner emboli %10, bronsial karsinom % 7,5, radyote-
rapi sekeli % 5, benign intrabronsial neoplazi %2,5 ora-
ninda gérildigi saptanmigtir (11). Pulmoner anjiyografi-
de; etkilenen tarafin pulmoner arter ve dallar normalden
kicik ve hipoplastik olarak izlenir. Kollateral damarlan-
malar izlenebilir ama olduk¢a nadir bir durumdur (12).
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Tanimiz pulmoner MR-anjiografi ile desteklenmistir. Venti-
lasyon-perfizyon sintigrafisinde etkilenen akcigerde an-
lamli dizeyde azalmig perfizyon belirlenirken ventilasyon
fazinda azalmis gaz aligverisi izlenir. Akciger perfizyon
defekti, pulmoner damarlarin periferik dallarinin normal
gelismemesinin bir sonucudur (13,14). Olgumuzda hem
ventilasyon hem perfizyon defektinin saptanmasi, tek
tarafli saydam akciger sendromu tanisini konmasinda
yardimci olurken, ayima tanida yer alan pulmoner hipop-
lazi ve pulmoner emboli gibi vaskiler oklizyon yapan
patolojilerden  uzaklagsmamizi  saglamigtir (15).  SIMS,
bronsit, bronsiyolit, konstrikfif obliteratif bronsiyolit ve
amfizemle (muhtemelen) karakterizedir ve tipik olarak tek
tarafta goérilir ve akcigerin 10mi tutulur. Bununla birlikte,
bir lob veya segment ile sinifh olgular da bildirilmistir.
Limende dizensizlik ve oklizyona neden olan submuko-
zal fibrozis 4. jenerasyon brong ve bronsiyollerden basla-
yarak terminal bronsiyollere kadar uzanmaktadir. Akciger
dokusu hipoplazik olup pulmoner arter ve dallari hem
boyut olarak hem de sayica azalmistir. Hastalikl taraftaki
havayollarinin distalindeki akciger, hiperinflasyonla ka-
rakterizedir Hastalikl taraftaki akciger hacminde artig
olmamasi SIMS'yi amfizemden ayirt eden bir bulgudur
(16,17). Kronik tromboembolik pulmoner hipertansiyon
(KTEPH)'da da mozaik perfiizyon gérintisi mevcuttur.
Ancak KTEPH ‘da bilateral hiperlisensi (oligemi), kicik
pulmoner arterler/arteriollerdeki  multipl  oklizyonlara
bagh olarak ortaya cikar (18). SIMS’de, akciger fonksiyon
testleri ile obstroktif akciger hastaligr tespit edilmesine
ragmen bu sendromun yayginhgi, agirhgr veya obstriktif
defektin seyri hakkinda bilgiler kisithdir. Chevrolet ve ark.
(6) iki SIMS olgusunu 5 ve 12 yil sireyle izlemigler ve bu
sirede mevcut obstriktif hastaligin agir olmasina ragmen
stabil kaldigini gérmislerdir. Solunum fonksiyon testlerin-
de bizim hastamizda da oldugu gibi az-orta derecede
obstriktif tip bozukluk vardir. Bu olgularda prognoz ge-
nellikle iyidir, tek tedavisi tekrarlayan enfeksiyonlar engel-
lemek ve tedavi etmektir. Ancak bununla beraber ektazik
bronglarda enfeksiyon kontrol altina alinamazsa cerrahi
tedavi gerekebilir (7).

Bu olgu; nonspesifik semptomlarla gelip akciger grafisin-
de tek tarafli radyolUsensi gérinimi olan hastalarda
SIMS akla gelmesi, daha detayl sorgulama yapilmasi ve
bu hastaliga yénelik ileri tetkiklerin yapiimasinin énemini

vurgulamak icin sunulmustur.

CIKAR CATISMAS|

Bu makalede herhangi bir ¢ikar catismasi bildirilmemistir.
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