Respir Case Rep 2019;8(2):74-77 DOI: 10.5505/respircase.2019.49403

OLGU SUNUMU CASE REPORT

Bronsiolit Semptomlari ile Basvuran Sag
Pulmoner Arter Agenezisi ve Sag Pulmoner
Hipoplazi

Right Pulmonary Artery Agenesis and Right Pulmonary Hypoplasia,
presenting with Bronchiolitis Symptoms

Tayfun Kermenli', Asli Serter?
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Abstract

Unilateral pulmoner arter agenezisi (UPAA) tek tarafli
pulmoner arterin yoklugu ile karakterize nadir géri-
len bir anomalidir. Fallot tetralojisi, aort koarktasyonu,
atriyal septal defekt, turunkus arteriozus gibi kalp
defektleri ile birlikte olabilir. Etyolojisi tam olarak
aydinlatilamamistir.  Cocukluk  caginda  pulmoner
hipertansiyon ile bulgu verebilecegi gibi hastalar
eriskin yasa kadar da bulgu vermeden gelebilirler.
Bronsiolit bulgulari ile basvuran 33 yasindaki kadin
hasta eriskin yasta tani almasi nedeniyle sunuldu.
Tani aninda PA akciger grafisi ve Toraks BT'sinde sag
hipoplazik akciger mevcuttu ve kardiyak ultrasonog-
rafide pulmoner hipertansiyon ile minimal trikispit
yetmezlik tespit edildi. UPAA tanisinda hastanin 8yki-
sU, fizik muayene bulgular ve gérintileme yéntemle-
rinden vyararlanilir. Altin standart teknik pulmoner
anjiografidir. Klinik semptomlar egzersiz intoleransi,
hemoptizi ve tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyon-
larini icerir.

Anahtar  Sézcikler:  Pulmoner arter, agenezi,
hipoplazik akciger, dogumsal akciger anomalileri.

Unilateral pulmonary artery agenesis (UPAA) is a rare
ailment, characterized by the absence of a unilateral
pulmonary artery. UPAA may be associated with heart
defects such as Tetralogy of Fallot, coarctation of the
aorta, atrial septal defects and truncus arteriosus. The
efiology has not been fully elucidated to date.
Patients may present with signs of pulmonary
hypertension during childhood, and symptoms of
UPAA may not manifest until adulthood. A 33-year-
old woman diagnosed at adulthood presented with
symptoms of bronchiolitis. At the time of diagnosis,
PA chest X-ray and Thorax CT images showed a right
hypoplasic  lung. Pulmonary  hypertension  and
minimal tricuspid regurgitation were detected in a
cardiac ultrasonography. For a diagnosis of UPAA,
the patient's story, physical examination findings and
imaging are used. The optimum imaging technique is
pulmonary angiography. Clinical symptoms include
exercise infolerance, hemoptysis and recurrent lower
respiratory tract infections.

Key words: Pulmoner arter, agenezi, hipoplazik

akciger, dogumsal akciger anomalileri.

'Clinic of Thoracic Surgery, Medicalpark Elozig Hospital,

Elazig, Turkey
2Clinic of Radiology Department, Medicalpark Elazig
Hospital, Elazig, Turkey

'"Medicalpark Elazig Hastanesi Gégis Cerrahisi Klinigi, Elazig
’Medicalpark Elazig Hastanesi Radyoloji Birimi, Elazig

Basvuru tarihi (Submitted): 07.02.2018 Kabul tarihi (Accepted): 24.12.2018

iletisim (Correspondence): Tayfun Kermenli, Medicalpark Elazig Hastanesi Goégus Cerrahisi Klinigi, Elazig

e-mail: tayfunkermenli@gmail.com

74


http://dx.doi.org/10.5505/respircase.2019.49403

Respiratory Case Reports

Unilateral pulmoner arter agenezisi (UPAA) ilk defa Frant-
zel O. Angeborener tarafindan 1868 yilinda tanimlanmig
daha sonra anomali anjiografik olarak gésterilmistir (1).
Geng yetigkinlerde 1:200.000 oraninda gérilir. Gestas-
yonun 4. haftasinda 6. aortik arkin pulmoner trunkusa
baglanamamasi sonucu olustugu disinilmektedir, ancak
altta yatan etyoloji tam olarak bilinmemektedir (2). Hasta-
lar genellikle adélesan yasta tani alirlar ve birden fazla
kardiyak patoloji ile kargimiza gelirler (3). Cocukluk ca-
ginda kontralateral pulmoner hipertansiyon, eriskinde ise
hemoptizi gibi bulgulan olabilir (4). UPAA ve ipsilateral
akciger hipoplazisi saptanan bu olgumuzu geng eriskin
yasta tani almasi ve alt solunum yolu enfeksiyonu bulgu-
larr ile bagvurmasi nedeniyle sunmak istedik

OLGU

Otuz ¢ yasinda kadin hasta, nefes darligi, kronik 6kss-
rok ve sik balgoam ¢ikarma sikayetleriyle bagvurdu.
Hikayesinde cocukluk cagindan beri devam eden sik alt
solunum yolu enfeksiyonu gecgirme &ykisG mevcuttu.
Sigara 6ykisi veya mesleki maruziyet yoktu. Dinlemekle
sagda akciger sesleri azalmish, fizik muayenede baska
ozellik yoktu. PA akciger grafisinde sag akciger hipoplazik
gorinimdeydi, sag hemitoraksta hiperlusensi izlendi ve
mediastinal yapilar saga dogru deviye olmustu (Sekil 1).
Arteryal kan gazinda ve laboratuvar testlerinde anormallik
tespit edilmedi. Solunum fonksiyon testinde restriktif pa-
tern mevcuttu, SFT degerleri FEV1: 2,87 L (%73), FVC:
3,15 L (%76), FEV1/FVC: %91 ve PEF: 4,7 L (%87) ola-
rak bulundu. Hastanin kontrasth Toraks BT tetkikinde sag
pulmoner arterin olmadigr ve sag pulmoner venlerin de
hipoplazik oldugu gérildi. Mediastinal yapilar ve kalp
saga deviye idi. Sag akcigerde, Ust lobda daha belirgin
olmak Uzere tomurcuklanmis agag gérinimleri ve dizen-
siz sinirli nodGler dansite artiglari mevcuttu (Sekil 2). Kar-
diyak ultrasonografide geniglemis sag ventrikil tespit
edildi ve kardiyak malformasyon gérilmedi. Pulmoner
arter basinci 43 mmHg, ejeksiyon fraksiyonu %79 olarak
8lguldd, minimal trikispit yetmezligi izlendi. Bu bulgularla
hasta unilateral pulmoner arter agenezisi ve sag hipopla-
zik akciger tanisi ile takibe alindi. Hastaya ayirici tanisi
acisindan Akciger ventilasyon - perfizyon sintigrafisi ve
bronkoskopi &nerildi, ancak hastanin kabul etmemesi
Uzerine uygulanamadi. Hastaya pulmoner enfeksiyonlar
icin balgam kiltori alindi, ampirik antibiyoterapi baslandi
ve PHT icin kardiyoloji takibine &nerildi.
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TARTISMA

Pulmoner arter dallari, embriyogenez sirasinda 4. gestas-
yonel haftada, 6. aortik arktan gelisir. Normal gelisimde
6. aortik arkin proksimal kisimlari pulmoner trunkusun
sag ve sol ana dallarini olusturur. Bu gelisimin olmamasi
sonucu UPAA meydana gelir. Etyolojisinde kromozomal
defektler, A vitamini eksikligi, intrauterin enfeksiyonlar ve
cevresel faktorler rol oynadigr disinilmektedir (5). UPAA
olgularinda genellikle pulmoner vaskiler yatak normaldir,
bunun nedeni vaskiler yatagin dorsal aortanin ventral
dallarindan  kéken almasidir (6). Distal intrapulmoner
dallar; bronsiyal, interkostal, internal mamarian, subdif-
ragmatik, subklaviyan ve hatta koroner arterlerden kolla-
teraller alarak beslenirler. Ancak kan akimi dusik debili
oldugundan ipsilateral akciger bizim olgumuzda da oldu-
Ju gibi hipoplaziktir (7).

Sekil 2: Toraks BT koronal kesitte sa§ pulmoner agenezi (a) (sari ok),

Mediasten kesitinde kontrast madde gecisi olmayan pulmoner arter (b)
(beyaz ok), Parankim kesitinde sad Ust lobda brongiolit bulgusu olan
tomurcuklanmis agag géranomleri (c) (san Gggen).
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Unilateral pulmoner arter agenezisi her iki cinsi de etkile-
yen bir durumdur ve genellikle aortik arkin kargisinda
gorulir yani sag akcigeri daha sik etkiler. Sol tarafin etki-
lendigi UPAA olgular infantil yasta daha sik gérilir, bu
hastalarda erken dénemde pulmoner hipertansiyon gelis-
tiginden erigkin yasa erisemezler (8). Sag tarafin etkilen-
digi UPAA olgular, olgumuzda oldugu gibi yetiskin yasa
ulasabilirler ve asemptomatik oldugundan daha geg tani
alirlar. Yaygin semptomlar egzersiz intoleransini (%20 -
%40), hemoptizi (% 20), tekrarlayan &ksirik, balgam
ctkarma ve goégis agnsini icerir. UPAA'l hastalarda he-
moptizi agin kollateral dolagimdan kaynaklanir ve hayati
tehdit eden masif hemoptizi gérilebilir. Bu durumda
bronsial arter embolizasyonu, lobektomi veya pnémonek-
tomi gerekliligi bildirilmigtir (9,10).

Unilateral pulmoner arter agenezisinin en énemli kompli-
kasyonu olan pulmoner hipertansiyon (PHT) hastaligin
erken déneminde gelisir ve ilk tani aninda hastala-
rn %25'inde saptanabilir. PHT'nin varligi uzun sireli sag-
kalim icin kéti bir prognostik faktérdir (11). Pulmoner
arterdeki remodeling, patent pulmoner arter olan akci-
gerde kan akimini artinr ve bunun sonucunda endotelyal
intimal hasar meydana gelir. Artmig kan akimina bagh
olarak endotelin salgisi uyarilir ve vazokostriktér etki
géstererek vaskiler duz kas proliferasyonu ve takiben
intimal hiperplazi olusur. Hastaligin son asamasinda
intimada kollajenizasyon ile sonuclanir. Bu da zaten var
olan PHTYi daha da artinr (12,13).

Tanisinda &zellikle bebeklik déneminde bulgular silik
oldugundan gézden kagabilmektedir. Fizik muayenede
tek akcigerde azalmig akciger sesleri, kalp muayenesinde
sistolik ejeksiyon Gfirimi duyulabilir (14). Solunum fonk-
siyon festinde restriktif patern gézlenmektedir, difizyon
kapasitesi genellikle normal bulunur (14). Akciger grafi-
sinde etkilenen tarafta pulmoner arter gélgesinin géril-
memesi, mediastinal shift ve diyafragmada elevasyon,
kontralateral hemitoraksta ise kompansatuvar havalanma
arhigi goérolor.

Kontrastl Toraks BT UPAA tanisinda ¢ogunlukla yeterlidir.
Ozellikle brosiolit, bronsektazi, mozaik tutulum paterni
parankimal bulgularin yaninda konjenital kalp defektleri,
akciger perfizyonu agisindan da bilgi vermektedir (14).
Ventilasyon perfizyon sintigrafisinde etkilenen tarafta
ventilasyon normal gérilir, ancak perfizyon yoktur
(11,13). Toraks MRI da yararli bilgiler verebilir. Ancak
UPAA tanisinda altin standart yéntem pulmoner anjiogra-
fidir, pulmoner arterin yoklugunu gésterebildigi gibi, kol-
lateral dolagimi gdéstermede ve hemoptizi tedavisinde
embolizasyon amacli da kullanilabilmektedir (6,15).
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Ayrici tanida; Masif pulmoner emboli, Swyer-James-
Macleod sendromu, cocukluk caginda bronsiolit ile giden
viral ve mikoplazma enfeksiyonlar akilda bulundurulma-
lidir. UPAA'nin ayrimi en zor olan durum olan Swyer-
James-Macleod sendromunda pulmoner arter hipoplazik
olarak izlenmektedir. Bu nedenle pulmoner arterin deger-
lendirilmesi agisindan pulmoner anjiografi yapiimalidir.
Ayrica pulmoner perfizyon sintigrafisi de tani degeri olan
bir diger yéntemdir. UPAA’de hiler ve parahiler bélgede
perfizyon saptanmazken, periferde ise kollateral akim
sayesinde perfizyon izlenmektedir (16). Cocukluk cagin-
da gecirilmis olan bronsiolit ve viral enfeksiyonlar agisin-
dan brong agaci bronkoskopi ile incelenmelidir. Fiberop-
tik bronkoskopide kronik bronsit bulgular, brongektazik
degisiklikler, hemoptizi etyolojisi agisindan da vaskiler
dilatasyon gibi bulgular gérilebilir (17).

Unilateral pulmoner arter agenezisinin tedavisi cerrahi ve
medikal tedavi olmak Uzere kombine bir yaklagim gerek-
tirmektedir. Medikal tedavide pulmoner enfeksiyonlarin
tedavisi, PHT'nin kontrol altina alinmasi, bronsektazi var-
iginda sekresyon retansiyonunun énlenmesi ve hemoptizi
tedavisi 6ne cikmaktadir. Cerrahi acidan masif hemoptizi
varliginda lobektomi veya pnémonektomi disinilebilir,
ayrica bronsial arter embolizasyonu da bir secenektir (13-
16). Erken dénemde tespit edilen olgularda pulmoner
revaskilarizsayon, kardiyok veya pulmoner semptomu

olmayan hastalarda da takip énerilmektedir (18).

SONUG

Nadir bir anomali olan UPAA bebeklik caginda PHT ve
solunum sikintisi ile ortaya cikabilir. Erigkin yasa ulasan
hastalar genellikle asemptomatiktir. Bu hastalarda PHT
mortaliteyi yUkselten énemli bir etkendir. UPAA'da hasta-
nin gec¢ tani almasi veya uygulanacak cerrahinin gecikti-
rilmesi etkilenen tarafta akcigerin hipoplazik kalmasina ve
bizim olgumuzda da oldugu gibi geri dénisimsiz sonug-
lara neden olabilir. Gérintileme yéntemleri ile tanisi
konulabilen bir anomali oldugundan cocukluk cagindan
itibaren akilda bulundurulmalidir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir gikar catismasi bildirilmemistir.
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