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Unilateral pulmoner arter agenezisi (olgu sunumu)
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OZET

Unilateral pulmoner arter agenezisi (UPA) nadir gorilen, ayni taraf altinci arkin
gelisme bozuklugundan kaynaklanan konjenital biranomalidir. Cogunlukla belirgin
bir etyolojik faktér bulunmazken; genetik ve mekanik faktorler suglanmaktadir.
Eriskin yaslarda siklikla asemptomatik olmasina ragmen; cocuklukta genellikle
eslik eden ek kardiyak malformasyonlar nedeni ile semptomatik seyirlidir. Bu
nedenle eriskinlerde baska sebeplerle cekilen PA akciger grafisinden yola ¢ikilarak
tani konulmaktadir. Akciger grafilerindeki karakteristik bulgular etkilenen tarafta
voliim kayb, hiler belirsizlik, diyafragma yiikselmesi, mediastenin etkilenen tarafa
dogru yer degistirmesi ve karsi taraf akciger voliminin kompansatris olarak
artmasidir. Semptomatik olan olgularda tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar,
azalmis egzersiz intoleransi ve hafif nefes darlig en sik rastlanan semptomlardir.
Bu makalede, klinik dneminden dolayi, tipik radyolojik bulgulari ile birlikte sag
pulmoner arter agenizisi tanisi konulan 16 yasinda erkek hasta sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Bronkoskopi; dogumsal anomali; pulmoner arter; pulmoner
agenezi.

SUMMARY
Unilateral pulmonary artery agenesis (case report)

Unilateral pulmonary artery agenesis (UPA) is an uncommon congenital anomaly
that results from the absence of ipsilateral sixth aortic arch development. Genetic
and mechanical factors have been blamed so far; however, no significant etiological
factor has been found up to now. UPA is mostly asymptomatic in adulthood,
on the other hand, because of being associated with other congenital cardiac
malformations, it is usually symptomatic in childhood. Therefore, the majority of
adult patients are identified incidentally with PA chest radiographs performed for
different reasons. Typical chest radiographic findings are ipsilateral volume loss,
absence of hilar shadow, hemidiaphragm elevation, mediastinal displacement and
hyperinflation of thecontrolateral lung. In symptomatic cases, the most frequent
symptoms are recurrent pulmonary infections, dyspnea and exercise intolerance.
In this article, because of its clinical importance, we report the case of a 16-year-
old male who was diagnosed with right pulmonary artery agenesis with typical
imaging findings.
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Giris
Unilateral pulmoner arter agenezisi (UPA) nadir gorilen,
ayni taraf altinci arkin gelisme bozuklugundan kaynaklanan

konjenital bir anomalidir (1,2). ilk olarak 1673 yilinda D. Pozze
tarafindan bir kadin otopsisinde tanimlanmistir (3).

Cocuklukta genellikle semptomatik olup, en sik sol UPA
saptanirken; eriskinde ise asemptomatik olup sag UPA sap-
tanmaktadir. Bunun nedeni ¢ocuklukta saptanan sol UPAnin
soldan saga santa neden olan konjenital kardiyak anomalilere
eslik etmesi ve bunun sonucunda erken semptom vermesidir
(4). Eriskinlerde ise genelde ek kardiyak malformasyon eslik
etmedigi icin tesadlfen cekilen ¢ekilen radyolojik tetkiklerde
saptanmaktadir.

Unilateral pulmoner agenezi tanisi direk grafi, bilgisayarli to-
mografi (BT), manyetik rezonans (MR), ekokardiografi (EKO),
perflizyon sintigrafisi, bronkografi ve anjiografi gibi degisik
radyolojik goriintileme yontemleriyle konabilmektedir.

Bu makalede, klinik dnemi, nadir gértlmesi ve tipik radyo-
lojik bulgulari ile birlikte sag pulmoner arter agenizisi sunuldu.

Olgu

Onalti yaginda erkek hasta bir haftadir mevcut olan 6kstiriik
ve balgam sikayeti nedeni ile bagvurdu. Hastanin fizik mua-
yenesinde; inspeksiyonda sag hemitoraksin sola gére kuguk
oldugu, oskiltasyonda sag hemitoraksta solunum seslerinin
hafif azaldigi saptandi. Diger sistem muayeneleri ve vital bul-
gulari normal idi. Oz ve soy gegmisinde énemli bir 6zellik yok-
tu.

Hemogram, sedimentasyon ve rutin biyokimya tetkikleri nor-
mal saptandi.

PA akciger grafisinde; sag akciger tst zonda pnémonik infilt-
rasyon saptandi. Bunun yaninda sag hemitoraks hacmi azal-
mis, trakea ve mediasten saga deviye, sag kostodiyafragmatik
sinus kint izlendi. Sag inen pulmoner arter izlenmedi.

Hastaya antibiyoterapi (amphisilin/sulbactam + klaritromi-
sin) baglandi. Ug balgam AARB ve kiiltiirleri negatif olarak
saptandi. Antibiyoterapi sonrasi sag akciger tst zondaki infilt-
rasyonun kayboldugu, diger radyolojik bulgularin devam ettigi
g6zlendi. Bunun Uzerine gekilen yiiksek ¢ozunurliklu bilgisa-
yarli tomografi (YCBT)'de sad akciger parankim alanlarinda
vaskdler izlerin silindigi, sag akciger volimiinde azalma sap-
tandi. Bu bulgular Uzerine planlanan pulmoner arterlere y6-
nelik BT anjiografide sol ana pulmoner arter ve dallari normal
kalibrasyonunda izlenirken; sag ana pulmoner arter ¢ikimdan
itibaren izlenmedi. Sag akcider volimu azalmis, sol akciger
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volimu kompansatris olarak artmis, mediasten saga deviye
saptandi (Resim 1,2).

Yapilan incelemeler sonucunda “sag pulmoner arter agene-
zisi” tanisi konulan olgu klinik ve radyolojik takibe alindi.

Resim 1: Pulmoner arterlere yonelik BT anjiografi, parankim kesitlerinde; sag
akciger volimi azalmis, sol akciger volimu kompansatris olarak artmig, medi-
asten sada deviye olarak izlenmektedir.

Resim 2: Pulmoner arterlere yonelik BT anjiografi, mediasten kesitlerinde; sol
ana pulmoner arter ve dallari normal kalibrasyonunda izlenirken; sag ana pul-
moner arter gikimdan itibaren izlenmemektedir.

Tartigsma

UPA c¢ok nadir gorilen bir konjenital anomalidir. Cogunlukla
belirgin bir etyolojik faktor bulunmazken genetik ve mekanik
faktorler suglanmaktadir.

Cocuklukta genellikle semptomatik olup sol UPA saptanir-
ken, erigkinde ise asemptomatik olup sag UPA saptanmak-
tadir. Bunun nedeni sol UPAnin atriyal septal defekt (ASD),
ventrikiler septal defekt (VSD), patent duktus ateriozus (PDA)
ve Follot Tetralojisi gibi konjenital kardiyak anomalilere eslik
etmesi ve bunun sonucunda erken semptom vermesidir (4).
Eriskin yasta tani konulan UPA olgularinin asemptomatik olma-
sinin en 6nemli nedeni ¢ok iyi bir bronsiyal kollateral dolagim
gelismis olmasi ve kardiyak anormalliklerin eglik etmemesidir.
Genel olarak vakalar doért grup altinda siniflandirilabilmekte-
dir (5). 1. Pulmoner hipertansiyon olmadan proksimal kesinti
olan olgular: genelde asemptomatiktir. 2. Pulmoner hipertan-
siyon ile birlikte olan proksimal kesinti: genelde ¢ocukluk dé-
neminde semptom verirler. 3. Siklikla akciger parankimindeki
malformasyonlara bagl olarak gelisen, tekrarlayan enfeksiyon
ve hemoptizi ile seyreden proksimal kesinti. 4. Konjenital kalp
hastaligi ile proksimal kesinti.

Eriskinde saptanan sagd pulmoner arter agenizisi yukarida
bahsedilen nedenlerden dolayi gogunlukla asemptomatik sey-
retmekte; bu nedenle baska sebeplerle ¢ekilen PA akciger gra-
fisinden yola c¢ikilarak tani konulmaktadir. Semptomatik olan
olgularda tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar, azalmis egzer-
siz intoleransi ve hafif nefes darligi en sik rastlanan semptom-
lardir (6,7). Rekiiren pulmoner enfeksiyonlarin kaynagdi ¢cogu
zaman UPA ile ayni tarafta eslik eden brongiyektazilerdir (7).
Nadiren hemoptizi olgulara eglik edebilmektedir. Hemoptizinin
kaynagi UPA ile ayni tarafta artmis olan kollaterallerdir ve ¢o-
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gunlukla; bronsiyal, interkostal, subklavian ve subdiagrafmatik
arterlerden kaynaklanmaktadir. Hemoptizi ¢cok nadir hayati
tehtid edici boyutlara ulagabilmektedir (8). lleri ddSnemde sol-
dan saga sant olusmakta ve kalp yetmezligi ortaya cikabil-
mektedir. UPA olgularinda %40’lara varan oranlarda pulmoner
hipertansiyon bildirilmistir ve olgularin semptomatik olmasina
katki saglayabilmektedir (8,9).

Olgumuz basvurdugunda 16 yasindaydi. Bu déneme kadar
asemptomatik olmasi, konjenital kardiyak anomaliler ve diger
patolojilerin eglik etmediginin bir gdstergesidir.

UPA olgularinin akciger grafilerindeki karakteristik bulgular
etkilenen tarafta volum kaybi, hiler belirsizlik, diafragma yuk-
selmesi, mediastenin etkilenen tarafa dogru yer degistirmesi
ve karsl taraf akciger voliumuinin kompensatris olarak artma-
sidir (8). Bizim olgumuzda da benzer radyolojik bulgular géz-
lenmistir.

UPA'lI olgularda kesin tani arteriografi ile konulurken, gu-
niimizde pulmoner arterlere yonelik BT anjiografi ile kolayca
tanina bilmektedir. Ayirici tanida Mac Leod sendromu ekarte
edilmelidir. Mac Leod sendromunda pulmoner arter hipop-
laziktir ve akciger periferinde perfiizyon gézlenmemektedir.
UPAde ise ayni tarafta pulmoner arter izlenmez ancak; siste-
mik kollateral dolagim devam ettidi icin perflizyon defekti sap-
tanmayabilir (5,10).

Asemptomatik olgularda tedaviye gerek yoktur. Ancak sol
pulmoner arter yoklugu olgularinda kardiyak anomaliler eslik
edebilmekte ve bunlara yonelik cerrahi tedaviler gerekebil-
mektedir. Bunun yaninda UPA olgularin %20’sinde sistemik
kollateral dolagimdan kaynaklanan ve uzun yillar devam eden,
kendi kendini sinirlayan hemoptizi eslik edebilmektedir. Ancak
bazi vakalarda hemoptizi yasami tehtid edici boyutlara ulasa-
bilmektedir. Bu tir vakalarda selektif embolizasyon disinda
pnémonektomi gibi cerrahi secenekleride kargimiza cikabil-
mektedir (8).

Sundugumuz olguda bronsektazi, kardiyak anomali veya
baska bir vaskiler anomali saptanmadidi igin cerrahi mudaha-
le disunulmedi ve klinik, radyolojik takibe alindi.
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