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Swyer James Mac Leod Sendromlu Bir Cocuk Olgu

A PEDIATRIC CASE WITH SWYER JAMES MAC LEOD SYNDROME
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OZET

Swyer James Mac Leod sendromu, pulmoner vaskiler yapinin kaybina bagl olusan, tek
akciger veya lobda radyolojik olarak hiperliisensi ile karakterize, nadir ve kompleks bir
tablodur. Cocukluk gaginda gegirilen viral bronsiolit ve pndmoniler sonrasi akkiz olarak
gelistigi dustnilmektedir. Tek tarafli hiperlisensi ile seyreden diger birgok klinik
tablodan ayirici tanisinin yapilmasi gerekmektedir. Birgok hasta klinik bulgularla tani alir
ve bu hastalarin patolojik bulgulari ile ilgili literatiirde sayili olgu sunumlari vardir. Biz
tekrarlayan bronsgiolitlerine ikincil olarak gelistigini dislindigimiz Swyer James Mac
Leod sendromlu bes yasindaki bir erkek hasta sunuldu.
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SUMMARY

Swyer James Mac Leod syndrome is an uncommon and complex disease characterized
by roentgenographic hyperlucency of one lung or lobe due to loss of the pulmonary
vascular structure. This syndrome seems to be an acquired disease that follows viral
bronchiolitis and pneumonitis in childhood. It must be differantiated from many other
causes of unilateral lung that is hyperlucent. Most patients with this syndrome can be
managed clinically, and whose pathological findings have been described in only a few
reports. We describe here a five years old boy with Swyer James Mac Leod syndrome
resulting in severe recurrent bronchiolitis.
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Swyer James Mac Leod sendromu ilk olarak 1953'te
alti yasinda hipoplazik pulmoner arteri olan unilateral pul-
moner amfizemli bir gocuk hastada Swyer ve James tara-
findan bildiriimistir. Bir yil sonra Mac Leod unilateral
hiperlisensi saptadigi dokuz hastayi yayinlamistir. Bu ta-
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rihten itibaren hastalik Swyer James Mac Leod sendromu
olarak tanimlanmaktadir (1). Tani ¢ogunlukla asempto-
matik olan kisilerde yapilan radyolojik inceleme sirasinda
konulur. tarafli

Radyolojik olarak tek hava hapsi,

hiperlisensi bulgulari, kiiglik ya da normal boyutlarda ak-
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ciger, pulmoner damarlarin sayisinda ve boyutlarinda
azalma karakteristik 6zellikleridir (1). Burada, tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari nedeni ile basvurup, yapilan radyo-
lojik tetkikler sonucunda Swyer James Mac Leod Send
romu tanisi alan bes yasinda bir erkek hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

Bes yasinda erkek hasta tekrarlayan oksuruk, hirilti ve

ates yakinmalari ile basvurdu. Oykiisiinden dokuz
ayliktan itibaren iki yasina kadar bir iki ay aralarla
tekrarlayan brongiolit tanisi ile nebul bronkodilatator
tedavi aldigi, iki defa bronkopnémoni tanisi ile hastanede
yatarak paren-teral antibiyotik tedavileri uygulandigi, son
uc yildir ozel-likle enfeksiyonlarin tetikledigi balgamli
Okslrik sikayetinin oldugu ve antibiyotik kullanimi ile
fakat

Oksiriguiniin tamamen

gecmedigi 6grenildi.

gerileme  gosterdigi

Ozgecmisinde pnédmoni nedeni ile hastaneye yatirila-
rak tedavi uygulanmasi diginda 6zellik olmadigi, ailede
atopi ve tuberkiiloz dykisunin bulunmadigr 6grenildi.

Hastanin yapilan fizik incelemesinde, agirlik 10-25, boy
90-97 persentilde idi, genel durumu iyi, bilin¢ acik, koopere,
oryante idi. Sol akcigerde solunum sesleri beligin azalmis,
alt zonda nadir krepitan ralleri vardi, diger sistem muaye-
neleri olagandi. Laboratuvar incelemelerinde BK:8.600/
mm?®, Hemoglobin: 13,4 g/dL, Trombosit: 517,000/mm?’,
MCV: 78,5 fL, sedimentasyon hizi: 9 mm/saat, C reaktif
protein: 0,37 mg/ L saptandi. Akciger grafisinde sag akck
gerde havalanma artisi, mediastende sola sift, sol akci-
gerde hiperliisent gériinim ve periferik vaskiler golge-
lenmelerde azalma saptandi (Resim 1). ince kesitli kont
rastli toraks Bilgisayarli Tomografi (BT) tetkikinde ise,
bilateral solda daha belirgin hiperaerasyon, peribrongiyal
kalinlagsmalar, alt zonda gegirilmis enfeksiyona sekonder
lineer fibrotik degisiklikler ve bronsektazik alanlar izlendi
(Resim 2). Sol pulmoner arter hipoplazik idi (Resim 3).
Endobronsiyal obstriiksiyon yaratabilecek lezyon varligini
diglamak ve ek anatomik anomalileri arastirmak amacgli
yapilan bronkoskopi normal sinirlarda idi. Klinik bulgular
ve radyolojik tetkikler sonucunda Swyer James Mac Leod
Sendromu tanisi konulan hastaya influenza ve pndmokok
asllan yapildi. Mevcut brongektazilere yonelik akciger fiz

yoterapisi ve mukolitik tedavi baglandi. Hasta halen ¢ocuk

allerji ve solunum hastaliklari poliklinigimizde izlenmekte-
dir.

Resim 1. Sag akcigerde hiperaerasyon mevcut, mediastende
sola sift izlenmektedir. Sol akciger hiperlisent, sol santralde
pulmoner konus belirgin olarak izlenmektedir.

Resim 2. Mediasten sola deplase, bilateral solda daha belirgin
olmak Uzere hiperaerasyon gorulmektedir. Solda peribronsiyal
kalinlagsmalari ve alt zonda gegirilen enfeksiyona sekonder olabi-
lecek lineer fibrotik degisimler ve yer yer hava hapsi alanlari iz
lenmekte.

TARTISMA

Swyer James Mac Leod Sendromunun postinfeksiyoz
bronsiolitis obliterans ile iliskili oldugu dustnilmekte ve
sendromun patogenezi cocuklukta maruz kalinan cesitli
etkenlerin stimulasyonuna baglanmaktadir. Hastalarin

yaklasik yarisinda gocuklukta gegcirilmis enfeksiyon atagi



vardir (2). Etyolojik ajan olarak bakteriler, viral ajanlar,
Mycobacterium tuberculosis gdsterilmektedir (3). Ayrica,
toksik duman inhalasyonu, yabanci cisim aspirasyonu,
radyoterapi, organ transplantasyonu da etyolojide rol oy
nayan diger faktorlerdendir (4). Bu sendroma en sik
neden olan mikroorganizmalar; adenovirus  ve
Mycoplasma pneumoniae’dir. (2,5). Hastalarda dispne,
tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari, hemoptizi ve
kronik produktif 6ksuriik olabilir (5). Hastamizda gegirilmis

iki pnédmoni ve tekrarlayan brongiolit dykisu vardi.

Resim 3. Sol pulmoner arter hipoplazisine ait gérinim

Swyer James Mac Leod sendromunda patolojik degi-
siklikler; kicuk bronsiollerin obliterasyonu, periferik vas-
kiiler yatagin yoklugu, pulmoner arter hipoplazisi ve amfi
zem varligi seklinde o6zetlenebilir. Akciger damarlarinin
hipoplazisi ve amfizemin kronik enflamasyona sekonder
gelistigi diistinilmektedir (6). Akut bronsiolitin kiicik hava
yollarinda olusturdugu obliterasyon nedeni ile periferik
parankim alanlari kollateral hava girisiyle ventile olmakta-
dir. Sonugta hava hapsi, distansiyon ve giderek artan am-
fizem karakteristik degisiklikleri olusturmaktadir. Gegirilen
muhtemel viral etkenlere bagh akut bronsiolit sonucunda
terminal ve respiratuvar bronsiollerde hasar olusur ve al
veoller normal Etkilenen

gelisimini tamamlayamaz.

akcigerin gelisimi geri kalir ve bunun sonucunda akciger
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volumi ve kan akimi azalir. Alveoler hasara ikincil olarak
bozulmaktadir (3). Akciger
grafisinde hiperliisensi ile tek tarafli akciger volim kaybi
vardir (7).
hipertrofi meydana gelir. Etkilenen bdélgedeki pulmoner

pulmoner dolasim da

Buna bagli diger akcigerde kompansatris

vaskilarizasyon azalmis olup, hilus normalden kiglktir
(5,8). Hastamizin akciger grafisinde sol hemitoraksta
hiperlisensi ve diger akciger volimiinde artma gozlendi.
Toraks BT tetkiki ise, bronsektazinin yayginliginin ve hava
hapsinin gdsterilmesine, brons ve pulmoner arteriyel
sisteminin

degerlendiriimesine ve endobronsiyal

lezyonlarin dislanmasina olanak saglar, noninvaziv
olmasi da diger 6nemli avantajidir (4,9). Bizim hastamizda
da, toraks BT ile hiperliisent sol akciger, sol akcigerde
bronsektaziler ve sol hipoplastik pulmoner arter net olarak
gosterildi. Ek olarak tani icin pulmoner anjiografide,
pulmoner arterlerin kugik, sayica daha az ve ¢apinin dar
gosterilebilir  (9). BT'si,

pulmoner arterin hipoplazik oldugunu gdsterdiginden

oldugu Hastamizin  toraks
anjiografi gibi invaziv bir teknige ihtiyag duyulmamustir.
Komplike olgularda ventilasyon / perflizyon sintigrafisi de

tani igin kullanilabilecek tetkiklerindendir (10).

Hekali ve ark.’nin 40 hastada yaptiklari bir galismada,
%45 oraninda saptanan Swyer James Mac Leod send-
romu tek tarafli hiperliisent akcigerin en sik nedeni olarak
%20,
hipoplastik pulmoner arter %10, masif pulmoner emboli %

bulunmustur.  Lokalize  amfizem konjenital
10, bronsgi-yal karsinom %7,5, radyasyon tedavisi sekeli %
%2,5 sikhkla
akcigerde tek tarafli hiperliisensinin diger nedenleri olarak

bildirilmistir (11).

5 ve be-nign intrabrongiyal neoplazm

Hastaligin tedavisi semptomatiktir. Hemoptizi ve sik
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlari cerrahi
tedaviyi gerektirebilir. Cerrahi tedavide rezeksiyon ve ana

bronsiyal oklizyon uygulanmaktadir (12-14).

Olgu, akciger grafisinde tek tarafli hiperliisensi sapta-
nan ve tekrarlayan akciger enfeksiyonu 6ykisu bulunan
cocuklarda, toraks BT tetkiki ile invaziv bir ydnteme ihtiyag
duyulmadan Swyer James Mac Leod sendromu tanisi
konulabilecegini vurgulamak amaci ile sunulmustur.
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