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Sol Pulmoner Arter Agenezisi Olgusu

Left Pulmonary Artery Agenesis - Case Report

OZET

Amag: izole tek tarafli pulmoner arter agenezisi, olgularin bilyiik bir cogunlugunun infant -
¢ocuk oldugu ve oldukca nadir goriilen konjenital bir patolojidir. Bu hastalarda yas ve erken
taninin hayati énem tasimasindan dolayi bu tiirden varyasyonel hastaliklara dikkat cekmegi
amacladik.

Olgu Sunumu: 16 aylik erkek bebek hasta, kilo aliminda yetersizlik, tasikardi ve bunun yaninda
diizenli olarak kullanilan antibiyotik tedavisine ragmen gecmeyen 6ksurik ve ates sikayetleri
ile Afyon Kocatepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari poliklinigine
basvurmustu. Bunun tzerine Radyoloji Anabilim dalinda cekilen spiral bilgisayarli toraks BT
tetkikinde sol ana pulmoner arter izlenmedigi saptandi

Sonug: Olgumuzda oldugu gibi tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, kardiyolojik ve gelisimsel
problemlerle siklikla karsilasilan hastalarda dogumsal bir patolojinin olabilecegi diisiiniilmesi
gerekir. Ayrica pulmoner agenezide pulmoner hipertansiyon, konjestif kalp yetmezligi gibi
komplikasyonlarinin bulunmasi, hastaligin erken tanisi icin bliylik 6nem kazanmaktadir.
Anahtar Kelimeler: Pulmoner arter, agenezis, BT.

SUMMARY

Purpose: Isolated unilateral pulmonary artery agenesis is a rare congenital pathology which is
seen commonly in infants and children. Age and early diagnosis to convey the vital importance
in these patients, so we aimed to attention to the variational diseases of this kind.

Case reports: 16 month old male baby admitted into Children Outpatient Clinic of Medicine
Faculty in Afyon Kocatepe University with the complaints of tachycardia and low weight gain,
persistent cough and fever altough two week antibiotic treatment. The chest computed
tomography conducted at Radiology Department revealed absence of left main pulmonary artery.
Conclusion: Congenital pathology should be considered in patients with common cardiologic
and developmental problems, recurrent pulmonary infections like in our case. Beside that the
presence of the serious complications like pulmonary hypertension and congestive heart failure
makes early diagnosis very important.

Keywords: Pulmonary artery, agenesis, CT.

GIRIS

izole tek tarafli pulmoner arter agenezisi, olgularin bilyik bir cogunlugunun infant - cocuk
oldugu ve oldukga nadir gériillen konjenital bir patolojidir (1). Bu hastalik, kalitsal bir bilesen
icermez ve herhangi bir cinsiyet yatkinhigr bulunmamaktadir (2). Embriyolojik gelisim sirasinda
pulmoner kok ile aortik yayin baglantisindaki basarisizliktan kaynaklandigi diistiniilmektedir
(3). Pulmoner arter gelisimi dncesinde akcigerin kan akimi dorsal aortanin gegici dallari
tarafindan saglanir ve sonra bu dallar kaybolur. Bu dallari genislemis supradiafragmatik ve
infradiafragmatik aortik dallar ya da pulmoner arterin gelisiminin olmadigi durumlardaki
olgularda oldugu gibi bronsial arterler stirdirir (1). Patoloji siklikla anormal akciger formasyonu
ve kardiyovaskiler anomaliler ile iliskilidir. Sol pulmoner arter agenezisi, saga goére daha nadir
gorilmekle birlikte fallot tetrolojisi, ventrikiiler septal defekt ve sag arkus aorta gibi
kardiovaskiler anomaliler ile birlikteligi siktir (3). Calismamiz, kardiyak bir malformasyon ile
iliskisi olmadan gérilen nadir bir sol pulmoner arter agenezili olgu raporudur.

OLGU SUNUMU

16 aylik erkek bebek hasta, kilo aliminda yetersizlik, tasikardi ve bunun yaninda diizenli olarak
kullanilan antibiyotik tedavisine ragmen gegmeyen oksirik ve ates sikayetleri ile Afyon
Kocatepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari poliklinigine basvurdu.
Yapilan laboratuar tahlilleri normal olarak degerlendirildi. Radyoloji Anabilim dalinda cekilen
spiral bilgisayarl toraks BT tetkikinde ise sol ana pulmoner arter izlenmedigi saptandi (Resim).
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Resim: Olgumuza ait toraks BT goriintiist. Ok ile gdsterilen
yerde sol pulmoner arter olmasi gerekirdi (TP: Truncus pul-
monalis, APD: Arteria pulmonalis dextra).

SONUG

Sol pulmoner arter yoklugu, ilk kez 1868 yilinda tarif edilen ve
nadir gorilen gelisimsel bir anomalidir (1-3). Bu durum pulmoner
arterin proksimal kesintisi olarak da adlandirilir ¢inki bazi
olgulardaki cerrahi diseksiyonlarda, hilusta tam olarak gelismis
bir pulmoner arterin varhgi gosterilmistir (3,4).

Sol pulmoner arter yoklugunun tanisi genellikle anamnez, fizik
muayene bulgulari ve gégus radyografisindeki sonuglara gére
konulmaktadir (3). Fizik muayenede azalmis solunum sesleri,
kalp ve mediasten kaymasi ile birlikte kii¢lik bir hemitoraks ya
da pulmoner hipertansiyon bulgulari ile gosterilebilir (2).
Tanisinda; BT, MRG, bronkografi, perfiizyon sintigrafisi,
ekokardiyografi, kardiyak kateterizasyon gibi gesitli yontemler
kullaniimaktadir (5).

Bildirilen olgularda tanisi 0.1 — 58 yas arasinda degismektedir.
Tani gecikmesinin nedeni bazi olgularin semptom vermemesi ve
semptomatik olgulardaki bulgularin non-spesifik olmasidir (5).
Onceki yayinlarda bu hastalarin %30’unun uzun bir siire
asemptomatik kaldigi bildirilmistir (3,4). Bazi hastalarda,
olgumuzdaki gibi tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, dispne ya
da konjestif kalp yetmezligi gibi bulgular ile ortaya ¢ikabilir (3,5).
Hatta tekrarlayan akciger enfeksiyonlari %40’in (zerindeki
hastada gorilebilmektedir (4). Bu hastaligin komplikasyonlari
arasinda siddetli hemoptizi, pulmoner hipertansiyon, solunum
yetmezligi, sa§ kalp yetmezligi, bronsektazi ve nekrotizan
bronkopnodmoni sayilabilir (5). Bu hastalik dolayisiyla genel 6lim
orani %7°dir (3).

Pulmoner arter yoklugu ve hipoplazik akciger, perflizyon
sintigrafisi veya pulmoner anjiyografi yardimiyla Swyer-James-
MacLeod sendromundan ayrilmahdir (6,7).
Swyer-James-MacLeod sendromunda pulmoner arter hipoplastik
olarak izlenir ve akciferde perfiizyon izlenmez. Tek tarafli
pulmoner arter yoklugunda ise, pulmoner arter tutulum olan
tarafta izlenmemekle birlikte akciger periferinde kollateraller
nedeniyle perflizyon g6zlenmektedir (7).

Pulmoner arter agenezisi nadir gorilen bir hastalik oldugu igin
tedavi yaklasimi belirsizdir (8). Tedavi secenekleri arasinda
akciger lobu/doku cerrahi rezeksiyonu ve medikal tedavi olarak
endotelin reseptdr antagonistleri, prostasiklin ve nitrik oksit
sayllabilir (9). Vakalarin ¢ogu yasamin birinci yilinda tanisi
konulmakta ve endikasyonu varsa cerrahi tedavisi yapilmaktadir
(4). Asemptomatik olgularda tedaviye gerek yoktur (5).

Olgumuzda oldugu gibi tekrarlayan akciger enfeksiyonlari,
kardiyolojik ve gelisimsel problemlerle siklikla karsilasilan
hastalarda dogumsal bir patolojinin olabilecegi dusinulmesi
gerekir.
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