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JLGU SUNUMU

Swyer-James-Macleod Sendromu: Bir olgu
nedeniyle

Swyer-James-MaclLeod Syndrome: Due to a case

(1) Mustafa Colak?, {[:} Nurhan Sarioglu?
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ABSTRACT

Swyer-James-MaclLeod Syndrome (SIMS) is a rare disease characterized by a hyperlucent lung
appearance due to hypoplasia of the pulmonary artery on the affected side. It is thought to
develop secondary to viral bronchiolitis and pneumonia in childhood. A 59-year-old female
patient presented with the complaints of dyspnea with exertion, a feeling of pressure in the
chest, and sputum. On physical examination, respiratory sounds were normal. Posteroanterior
(PA) chest X-ray showed marked hyperlucency and volume loss in the left hemithorax. On thorax
computed tomography, ipsilateral hyperlucency with a significant decrease in the calibration of
the left pulmonary artery and its branches compared to the right, significant volume loss in the
lower lobe of the left lung and areas of bronchiectasis were observed. While large segmental
perfusion defects were observed in almost the entire lower lobe of the left lung and in the
lingular segment in perfusion scintigraphy, ventilation defects were observed in these areas in
ventilation scintigraphy. The patient was diagnosed with SIMS based on the present findings.
Treatment of the disease is conservative in most cases. It is recommended to protect patients
against infections and to have flu and pneumococcal vaccines. We present our case to emphasize
that this syndrome should be among the differential diagnoses when unilateral hyperlucent lung
appearance is detected.

Keywords: Swyer james macleod syndrome; bronchiectasis; hyperlucent lung
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Swyer-James-MacLeod Sendromu (SIMS) etkilenen taraftaki pulmoner arterin hipoplazisine
bagli olarak hiperlisen akciger gériiniimu ile ayirt edilen nadir gérilen bir hastaliktir. Cocuklukta
gecirilen viral bronsiolit ve pndmonilere sekonder gelistigi distinilmektedir. Elli dokuz yasinda
bayan hasta eforla nefes darligi, gogliste baski hissi ve balgam yakinmalari ile basvurdu. Fizik
muayanesinde solunum sesleriolagan idi. Posteroanterior (PA) akciger grafisinde sol hemitoraksta
belirgin hiperliisensi ve hacim kaybi gorildu. Toraks bilgisayarli tomografide sol pulmoner arter
ve dallarinin kalibrasyonunda saga oranla belirgin derecede azalma ile ayni tarafli hiperlisensi, sol
akciger alt lobda belirgin volim kaybi ile bronsiektazi alanlari gézlendi. Perflizyon sintigrafisinde
sol akciger alt lobun hemen tamami ile linguler segmentte biyiik segmental perfiizyon defektleri
izlenirken, ventilasyon sintigrafisinde bu alanlarda ventilasyon defektleri izlendi. Hastaya
mevcut bulgularla SIMS tanisi konuldu. Hastaligin tedavisi cogu vakada konservatiftir. Hastalarin
enfeksiyonlara karsi korunmasi, grip ve pnémokok asilarinin yaptirmalari énerilir. Olgumuzu tek
tarafli hiperlisen akciger goriiniimi saptandiginda bu sendromun ayirici tanilar arasinda olmasi
gerekliligini vurgulamak amagl sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Swyer james macleod sendomu; bronsiektazi; hiperlisen akciger
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Swyer-James-MacLeod Sendromu (SJMS) etkilenen taraftaki pulmoner arterin hipoplazisine bagli olarak hiperlisen
akciger gorinimd ile ayirt edilen ender rastlanilan bir hastaliktir (1). Cocukluk evresinde gegirilmis olan viral bronsiolit ve
pnomonilere sekonder olarak gelistigi 6ngorilmektedir. Etkilenen akciger diger akcigerden daha kiglktir ve hava hapsi
ile birliktelik mevcuttur. Ayni taraf pulmoner arterlerin hipoplazisi ile pulmoner damarlarin sayi ve boyutlarinda azalma
gozlenmektedir (2).

Genellikle bu hastalik tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari sonrasinda ¢ocukluk déneminde tani alir. Hastalar
genellikle prodiktif oksirik, nefes darligl ve bazen de hemoptizi ile basvururlar. Bu yakinmalar hastalarda mevcut olan
bronsektazinin derecesi ile iligkilidir. Bronsiektazisi cok az olan veya hi¢ olmayan hastalarda hafif semptomlar gorilebilir ya da
semptomsuzdurlar. Bundan dolayi yetiskin doneme kadar tanilari konulamayabilir (3).

Nadir gorilen bir hastalik olmasi ve tek tarafli hiperlisen akciger gériiniimi saptandiginda ayirici tanilar arasinda
olmasi gerektigini vurgulamak amagh olgumuzu sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

59 yas kadin hasta, oksiirik ve nefes darligi nedenli poliklinige basvurdu. Basvurusundan 7 ay dnce gegirdigi
alt solunum yolu enfeksiyonu sonrasinda eforla belirginlesen dispne ve gogiiste baski hissi, beyaz renkli balgam ¢ikarma
yakinmalari mevcut idi. Hastanin benzer sikayetler ile iki sene dncesine kadar astim 6n tanisi ile ara ara inhaler tedavi
kullandigl, son iki sene igerisinde ise tedavisini kendi istegi ile sonlandirdigi 6grenildi.

Hastanin fizik muayenesinde; viicut 1sisi 36.5°C, kan basinci 130/70 mmHg, nabiz 84/dk ve dizenliydi. Dinlemekle
sag akciger solunum sesleri olagan, sol akciger solunum seslerinde azalma saptandi. Ek ses, ral-ronkus yoktu. Oda havasinda
oksijen saturasyonu %98 saptandi. Diger sistem muayeneleri dogal idi.

Laboratuvar incelemesinde: 16kosit 8500/uL, hemoglobin 13.5 gr/dl, biyokimyasal degerleri normal aralikta idi.
Elektrokardiyografi normal olarak degerlendirildi.

Solunum fonksiyon testinde birinci saniyedeki zorlu ekspiratuar hacim (FEV1) 1.33 litre %59, zorlu vital kapasite (FVC)
1.90 litre %71, FEV1/FVC: %68 saptandi. Cekilen posteroanterior akciger grafisinde sol hemitoraksta belirgin hiperlisensi ve
voliim kaybi izlendi (Resim 1).

Resim 1. Akciger grafisinde sol akcigerde hipe
kaybina ait goriinim

Tek tarafli hiperlUsen akciger nedenlerinin ayirici tanisini yapmak amaci ile toraks bilgisayarli tomografi (BT) ¢ekildi.
Sol pulmoner arter ve dallarinin kalibrasyonu saga oranla belirgin derecede azalmisti, ayni tarafli hiperliisen akciger gérinimu
vardi. Ayrica sol akciger alt lobda belirgin voliim kaybi ile bronsiektazi alanlari gézlendi (Resim 2).

Ekokardiyografide ejeksiyon fraksiyonu %60, pulmoner arter basinci 30 mmHg olarak 6lgilda.
Perflizyon sintigrafisinde sol akciger alt lobun hemen tamami ile linguler segmentte blyik segmental perfiizyon

defektleri izlendi. Akcigerin diger alanlarinda perflizyon hafif heterojen olmakla beraber segmenter perflizyon defekti
izlenmedi. Ventilasyon sintigrafisinde sol akciger alt lob ile linguler segmente ventilasyon defektleri izlendi (Resim 3).
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Resim 2a. Sol ana pulmoner arterde hipoplazik
gorunum

Resim 2b.Sol akciger vaskularizasyonunda azalma

Resim 2c. Sol akciger alt lobda bronsiektazik alan

Hastanin onam vermemesi nedenli bronkoskopi islemi yapilamadi. Hastaya mevcut bulgularla Swyer-James/
Macleod Sendromu tanisi konuldu.

SAG SOL

Resim 3. Sol akcigerde ¢ok sayida perflizyon defekti
TARTISMA

Hastalik ilk olarak 1953 yilinda Swyer ve James tarafindan 6 yasindaki bir erkek gocukta, 3 yildir sag akcigeri etkileyen
bronsit ataklari olmasi tizerine yapilan ileri incelemeler sonrasinda tanimlanmistir (4). 1954 yilinda Macleod tarafindan 18
ila 41 yaslari arasinda 9 eriskin vakada bildirilmistir (5). Etiyolojik faktorler arasinda gocukluk doneminde gegirilen viral ve
bakteriyolojik enfeksiyonlar, yabanci cisim aspirasyonlari, zararli gaz inhalasyonu ve radyasyon hasari oldugu disiinilmektedir.
Enfeksiyoz etkenlerden siklikla adenovirusler, mikoplazma, kizamik, tlberkiloz ve bogmaca suglanmaktadir (6). Viral
etkenlerle gelistigi dustinllen akut bronsiolitis sonucunda terminal bronsioller ve respiratuar bronsiollerde hasar meydana
gelir ve alveoller olagan gelisim siireglerini tamamlayamaz. Etkilenen akcigerin gelisimi geri kalir ve bunun sonucunda akciger
volumi ile kan akimi azalir (7). Olgular genellikle eriskin donemde semptomsuz olmakla beraber okstirtik, hemoptizi, efor
kapasitesinde azalma ve enfeksiyéz yakinmalar ile de hastaneye basvurabilmektedirler (8). Olgumuz 6ksurik, eforla nefes
darlig ve ara ara gegirilmis olan akciger enfeksiyonlari 6ykust ile poliklinigimize basvurdu.
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Solunum fonksiyon testinde obstriiktif bozukluk sik goriilmekte olup, obstriiksiyon diizeyi hastalar arasinda belirgin
farkhhk gostermektedir. Bu hava akimi kisitlamasi olasilikla uzun siiregte stabil oldugunu gosterilmistir (9). Olgumuzda da orta
derecede obstruktif bozukluk saptanmistir.

Radyografik olarak tek tarafli hiperlisen akciger, akciger volumunde azalma, periferik pulmoner vaskilaritede
azalmayla birlikte ipsilateral kiigiik hilus ve hava hapsi gibi bulgular tanimlanmigtir (10). Olgumuzun akciger grafisinde sol
hemitoraksta belirgin hiperlisensi ve hacim kaybi izlendi.

Tek tarafli hiperlusen akcigerin ayirici tanisi, parankimal akciger hastaliklari (tek tarafli amfizem veya billéz akciger),
hava yolu hastaliklari (yabanci cisim aspirasyonu, endobronsiyal lezyon, konjenital lober amfizem, bronsiyal atrezi), vaskiler
hastaliklari (pulmoner agenezi veya hipoplazi, simitar sendromu, tek tarafli santral pulmoner tromboemboli), plevral
hastaliklar (pnémotoraks) ve gégus duvari hastaliklarini (Poland sendromu, skolyoz) icermektedir (11). Olgumuza ayirici
tani plani ile gekilen kontrastli toraks BT’de sol pulmoner arter ve dallarinin kalibrasyonunun saga oranla belirgin azaldigl,
ayni tarafli hiperlisen akciger goriinimi oldugu ve sol akciger alt lobda belirgin hacim kaybi ile bronsiektazi alanlari oldugu
gozlendi.

Bronkoskopi olasi bir endobronsiyal lezyonun ekartasyonu amacgh uygulanabilir. Bu inceleme olgumuzun islemi
kabul etmemesi nedenli yapilamadi.

Ventilasyon-perflizyon sintigrafisinde etkilenen akcigerde belirgin diizeyde perflizyonda azalma ile birlikte
ventilasyon fazinda da gaz alisverisinde azalma gozlenir. Akcigerdeki perfizyon defekti, pulmoner damarlarin periferal
kisimlarinin gelisiminin geri kalmasinin bir sonucudur (12). Olgumuzun akciger ventilasyon-perflizyon sintigrafisinde, sol
akciger alt lob ile lingulada perfiizyon defektleri ile beraber bu alanlarda ventilasyon defektleri izlendi.

Teshisi dogrulayan klasik triad tanimlanmistir:

1. Go6gis rontgeni ve ylksek ¢ozinarlikli bilgisayarli tomografide kiiglik ipsilateral hilus ile tek tarafli hiperlisen akcigeri
ve ekspirasyonda hava hapsi

2. Etkilenen akcigerin ventilasyonunda yaygin azalma

3. Anjiyografide ayni tarafli budanmis aga¢ goriinUmi veya ventilasyon perflizyon sintigrafisinde etkilenen akcigerin
perflizyonunda azalma (13).

Olgumuzda tek tarafli hiperlisen akciger gériinimi olmasi, ipsilateral pulmoner arter ve hiler bolgenin kiguk
izlenmesi, etkilenen akciger perfiizyonunda azalma ve perfuzyon bozuklugu olan alanlarda ventilasyon azalmasinin da eslik
etmesi nedenli SJMS tanisi konulmustur.

SIMS olgularina tani konulamadigi zaman uygun olmayan tedavilerin verildigi gézlenmistir. Bu hastalar ¢ogunlukla
Kronik Obstruktif Akciger Hastaligi, astim gibi tanilar alabilmekte ve uygulanan tedavilere sekonder rekiirren akciger
enfeksiyonlarina zemin hazirlanabilmektedir. Nadiren de olsa pndmotoraks tanisi alip gogis tiipl takilan olgular da mevcuttur

(3).

SIMS olgulari genelllikle tekrarlayan akciger enfeksiyonlarinin tedavisi ve influenza ile pnémokok asilarinin
uygulanmasiyla enfeksiyonlari dnlemeyi iceren konservatif yaklagimla takip/tedavi edilmektedir. Ayrica literatiirde
segmentektomi, lobektomi veya pnémonektomi yapilan az sayida olgu raporlari bulunmaktadir (14). Olgumuz influenza ve
pnomokok asilarini yaptirmasi onerilerek klinik takibe alindi.

SONUC

SIMS nadir goriilen bir hastalik olmasi, asemptomatik ya da spesifik olmayan semptomlarla poliklinige basvuran

hastalarda ¢ekilen akciger grafisinde hiperlisen gorinim izlenmesi halinde 6ntanilar arasinda bulunmasi gerekliligi
vurgulamak amagli olgumuzu sunduk.

BiLDIRIMLER
Etik Onay: Olgu sunumu olmasi nedenli hastadan yazili onam alinmistir.
Cikar Catismasi: Herhangi bir ¢ikar catismasi yoktur.

Finansal Destek: Herhangi bir kisi ya da kurumdan finansal destek alinmamistir.
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