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OZET

Sag arkus aortaya eslik eden sol pulmoner arter yoklugu: Bir olgu sunumu

Tek tarafll pulmoner arter yoklugu nadir bir anomalidir. izole veya diger konjenital kalp hastaliklariyla birlikte goriilebilmektedir. Anomali
ayni taraf altna aortik arkin gelisim eksikliginden kaynaklanir. Asemptomatik olabilmesi nedeniyle bazi olgularda tanida gecikme
olabilmektedir. Bu yazida klinigimize Uftrim duyulmasi nedeniyle yonlendirilen ve sol pulmoner arter yoklugu saptanan 7 yasinda erkek
hasta, ekokardiyografi, toraks bilgisayarli tomografisi ve kardiyak kateterizasyon bulgulari esliginde sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Pulmoner agenezi, sag arkus aorta

ABSTRACT

Left pulmonary artery agenesis associated with right aortic arch: a case report

Unilateral pulmonary artery agenesis is a rare anomaly. It can be seen as either isolated or associated with other congenital heart diseases.
It arises from the absence of development of ipsilateral sixth aortic arch. Since this disease can remain asymptomatic for a long period,
the diagnosis may be delayed. In this article, we described a-7-year old patient with congenital left pulmonary atresia with the findings of
echocardiography, thorax computerized tomography, and cardiac catheterization.
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GiRIS

Tek tarafli pulmoner arter yoklugu, olgularin buyuk
cogunlugunun infant ve ¢ocuk olan, nadir gorilen
konjenital bir patolojidir (1). Embriyolojik gelisim esna-
sinda pulmoner kok ile aortik yayin baglantisindaki
problemden kaynaklandigl ongortulmektedir.

Tek tarafli pulmoner arter yoklugu izole olabilecegi
gibi siklikla diger konjenital malformasyonlar ile birlikte-
dir. Fallot tetralojisi, trunkus arteriyozus, aort koarktas-
yonu, buyuk arter transpozisyonu, septal defektler, sub-
valvuler aort stenozu, sag arkus aorta ve pulmoner
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vendz donus anomalileri en sik birlikte gortldigi hasta-
liklardir (1-5). izole pulmoner arter yoklugu goriilme sik-
lig1 1/200 000 olarak bildirilmistir (1).

Semptomatik hastalarda; gogus agrisi, plevral efliz-
yon, dispne, egzersiz kisithligl ve tekrarlayan akciger
enfeksiyonlari gorilebilirken, olgularin yaklasik %30'u
asemptomatiktir (1,2,4,6). Hastalarda masif hemoptizi,
nekrotizan pnomoni, solunum yetmezligi, pulmoner
hipertansiyon ve sag kalp yetmezligi gibi ciddi kompli-
kasyonlar gorulebilmektedir (1,2,7-10). Bilgisayarh
tomografi(BT), manyetik rezonans goruntlileme, bron-
kografi, perflizyon sintigrafisi, ekokardiyografi, kardiyak
kataterizasyon gibi cesitli yontemler tanida yardimaidir.

OLGU SUNUMU
Yedi yasinda erkek hasta, rutin muayene sirasinda

Gftrim duyulmasi Uzerine Klinigimize yonlendirildi.
Oykisiinde 6nemli bir 6zellik olmayan hastanin, fizik
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muayenede sol hemitoraksta solunum seslerinin azaldi-
g1, sternumun solunda en iyi 3. interkostal aralikta duyu-
lan 1/6 kisa sistolik Ufirim oldugu saptandi. Oksijen
saturasyonu %99 olan hastanin diger sistem muayene-
leri dogald.

Akciger rontgenograminda; sol hemitoraks hacmi
azalmis olarak izlendi. Toraks bilgisayarli tomografisinde,
sol akciger hacminin saga gore azalmis oldugu, medias-

(a)

V. Dogan, S. Kayali, S. Ozgtr, i. Ertugrul, U. A. Orln, S. Karademir

tinal bolgede paratrakeal alanlarda ve sol hiler bolgede
aorta pulmoner kollateral vaskiler yapilar oldugu ve
arkus aortanin sagdan seyrettigi belirlendi. Transtorasik
ekokardiyografide sol pulmoner arteri gorintilenemedi,
trikUspit kapak yetmezliginden hesaplanan tahmini pul-
moner arter sistolik basinci 26 mm Hg olarak bulundu.
Kardiyak kateterizasyonda, sag ventrikil enjeksiyo-
nunda sol pulmoner arter izlenememis olup, sol pulmo-

Sekil 1: Gogus on-arka grafisinde sol akciger volimunde saga gore azalma, sag akcigerde hiperlisent gorinum (a),
toraks bilgisayarli tomografide; sol pulmoner arterin olmadig), arkus aortanin sagdan seyrettigi, sol akciger volimunun

saga gore az oldugu gorilmektedir (b,0).

Sekil 2: Kardiyak kateterizasyon ve anjiyografide sag ventrikiile yapilan kontrast madde enjeksiyonunda sag pulmoner
arterin doldugu, sol pulmoner arterin olmadigl, aortaya yapilan enjeksiyonlarda ise arkus aortanin sagdan seyrettigi ve
ince aorto-pulmoner arterlerin sol pulmoner yatagl besledigi gorilmektedir.
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ner arter yataginin ince aortiko-pulmoner kollateral
arterlerle beslendigi gortldu. Pulmoner arter basinci sis-
tolik 32 mm Hg, ortalama 16 mm Hg, pulmoner vaskuler
direng 1.7 Wood U olarak saptandi.

Hastanin asemptomatik olmasi ve pulmoner arter
basinicinin normal sinirlarda olmasi nedeniyle Klinik
takip planlanarak taburcu edildi.

TARTISMA

Tek tarafli pulmoner arter yoklugu ilk kez 1868 yilin-
da bildirilen ve nadir gortlen bir gelisimsel anomalidir1.
izole olarak goriilebilecegi gibi diger kardiyak malfor-
masyonlara ve anormal akciger gelisimine eslik edebil-
mektedir. Kardiyak malformasyonlara eslik eden durum-
larda siklikla sol pulmoner arter agenezisi gorilmekte ve
tani daha erken yaslarda konulmakta iken, izole olgular-
da daha ¢ok sag pulmoner arter etkilenmistir (1,2,5).

Hastamizda sag arkus aortaya eslik eden sol pulmo-
ner arter agenezisi saptanmistir. Bouros ve arkadaslari-
nin ¢alismasinda bildirilen 6 hastanin 3’Uinde sag arkus
aorta saptanmistir. Sag arkus aorta ve sag pulmoner
arter agenezisi olan 1 hastada eslik eden ek anomali
bulunmazken, sol pulmoner arter agenezisi olan 2 olgu-
nun 1’inde trunkus arteriyozus ve ventrikuler septal
defekt, 1'inde ise bUyuk arter transpozisyonu goralmus-
tur (2). Harkel ve ark.nin ¢alismasinda 108 hastanin sade-
ce 3’lUinde aortik ark ve pulmoner arter yoklugunun ayni
tarafta oldugu bildirilmistir. Konotrunkal anomalilerin sik
goruldugu Di-George sendromu olan bir hastada sag
arkus aorta, sol pulmoner arter agenezisi ve sol akciger
aplazisi birlikteligi saptanmustir (3).

Tani Klinik ve radyografik bulgulara gore konulmak-
tadir. Olgularin bir kisminin asemptomatik olmasi veya
semptomatik olgularda gorulen bulgularin 6zgul olma-
masl! taninin gecikmesine neden olmaktadir. izole tek
tarafli pulmoner arter yoklugu olgularinda tani konulma
anindaki yas ortalamasi 14 olarak bulunmustur (dagilim
0.1-58) (1). Eslik eden konjenital kalp hastaligl olanlarda
tani yas! diismektedir. Ozellikle asemptomatik olgularda
tani hastamizda oldugu gibi rastlantisal olarak konulabil-
mektedir. Tanida BT, manyetik rezonans inceleme, bron-
kografi, ekokardiyografi ve kardiyak kateterizasyon gibi
¢esitli yontemler yardimaidir (4,5).

Hastalarda siddetli hemoptizi, pulmoner hipertansi-
yon, solunum yetmezligi, bronsektazi ve nekrotizan

pnomoni gibi ciddi komplikasyonlar gorilebilmektedir
(1,2,5,7-10).

Tek tarafli pulmoner arter yoklugunda oénemli prob-
lemlerden biri de pulmoner hipertansiyon gelisimidir.
Hastalarda pulmoner hipertansiyon gelisimini belirleyen
faktorler tam olarak bilinmemektedir. Ozellikle intrakar-
diyak sant ile birlikte olan durumlarda pulmoner hiper-
tansiyon daha sik gozlenmektedir. Harkel ve arkadasla-
rinin 108 hastayl iceren calismasinda pulmoner arter
basinci Ol¢ulen 57 hastanin 25’inde (%44) pulmoner
hipertansiyon saptanmistiri. Koga ve arkadaslarinin izo-
le tek tarafli pulmoner arter yoklugu ile ilgili cahismasin-
da 20 yas altindaki olgularda pulmoner hipertansiyon
sikligl %5 iken, 20 yas Ustlinde %32 ve mortalite hizi %8
olarak bildirilmistir. Ayni ¢alismada patent duktus arteri-
yozusun eslik ettigi hastalarda tani daha erken konul-
masina karsin, pulmoner hipertansiyon sikligl ve morta-
lite hizinin daha yuksek oldugu bulunmustur4. Bu bulgu-
lar 1si@inda tek tarafli pulmoner arter yoklugunda pul-
moner hipertansiyon ve kollateral damarlarin gelisimi
yasla birlikte artis gostermektedir. Bu nedenle baslan-
gicta pulmoner hipertansiyon bulgusu olmasa dahi bu
hastalarin ekokardiyografi ile takip edilmeleri oneril-
mektedir (1,5). Hastamizda yapilan kardiyak kateterizas-
yon ile dl¢tlen pulmoner arter ortalama basinci normal
sinirlarda olmakla birlikte, komplikasyon ve pulmoner
hipertansiyon gelisimi yonunden takip edilmektedir.

Pulmoner arter yoklugu nadir gorilen bir hastalik
oldugu icin tedavi yaklasimi belirsizligini korumaktadir.
Asemptomatik hastalarda tedaviye gerek yoktur. Eslik
eden konjenital kardiyak anomalilere yonelik cerrahi
veya medikal tedaviler uygulanabilir. Ozellikle sempto-
matik pulmoner arter yoklugu olgularinda hemoptizi sik
gozleniyor veya hipoplazik akciger dokusunda kistik
brongektazik degisiklikler varsa pnomonektomi gereke-
bilir. Medikal tedavi secenekleri arasinda pulmoner
hipertansiyon gelismis olgularda, endotelin reseptor
antagonistleri, prostasiklin ve nitrik oksit kullanimi bildi-
lirilmistir (5,7,9).

Sonu¢ olarak; semptomlarin 6zgll olmamasi ve
oldukca nadir gorulen bir anomali olmasi nedeniyle ilk
planda akla gelmemesi sonucunda tani yas! gecikebil-
mektedir. Bu noktada ozellikle ¢ekilen akciger grafilerin-
de hemitoraksta volum kaybi ve hiperlisent gorunum,
ayni tarafta solunum seslerinde azalma goruldugunde
pulmoner arter yoklugu akilda tutulmalidir.
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