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AMILOID NEFROPATILI MACLEOD'S
SENDROMU: OLGU SUNUMU

MACLEOD'S SYNDROME WITH AMYLOID NEPHROPATHY:
A CASE REPORT
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SUMMARY

A 32 Year old woman presented with renal failure who has also unilateral hyperlucent lung
and hypoplasic hilum at the same side on the chest x-ray. Renal biopsy, ventilation / perfusion
scintigraphy and other radiologic studies were performed to establish diagnosis. Renal biopsy
showed secondary amyloid nephropathy. Radiologic assessment confirmed the diagnosis of
the Macleod's syndrome.

This case showed that; Macleod's syndrome can lead amyloid nephropathy unless adequate
antibiotheraphy or surgical therapy was performed.

(Key Words: Swyer-James syndrome, Hypeiflucent lung, Hypoplasic hilum)

OZET

Akciger grafisinde tek tarafli havalanma fazlalig1 ve ayru tarafta hipoplazik hilusu olan 32
yasindaki bébrek yetmezlikli bir kadm basvurdu. Bébrek biyopsisinde amiloid nefropati sap-
tandi. Ventilasyon/perfiizyon sintigrafisi ve diger radyolojik incelemeler sonucu Macleod's
sendromu tanisi kondu.

Bu olgu, yeterli antibiyotik tedavisi veya cerrahi tedavi uygulanmadigmda Macleod's send-
romunun amiloid nefropatiye yol agabilecegini gosterdi.

(Anahtar Sozctikler: Akcigerde havalanma fazlaligi, Hipoplazik hilus, Swyer-James send-
romu)
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1953 yilinda Swyer-James tarafindan
tanumlanan sendrom 1954 yilinda Macleod's
tarafindan genisletilmistir(l). Swyer-James
sendromu olarak da adlandirilan Macleod's
sendromu nadir goriiliir, genellikle akciger
grafisinden taninabilir '2). Cocukluk yilla-
rinda gecirilen ozellikle adenoviriis en-
feksiyonlar: gelisme donemindeki akciger
parankiminde hasara yol acarak interal-
veoller septalarda fibrozise ve aymu tarafta
pulmoner arter hipoplazisine neden olur (2).
Bu patolojik degisiklikler akciger grafisinde
tek tarafli havalanma fazlalig1 ve ayn tarafta
hipoplazik hilumun goériilmesi ile karakterli
Macleod's sendromuna yol agar (1).

Primer amiloidoz AL tipi amiloidden
zengin fibrillerin dokularda birikmesidir. Se-
konder amiloidoz ise kronik enflamasyon
veya neoplazi gibi bir durumun eglik ettigi
AA tipi amyloidden zengin fibrillerin
degisik dokularda depolanmasi ile ka-
rakterli sistemik bir hastaliktir (3).

Kongo kirmizisi ile boyanmigs doku
orneklerinin polarize 151k mikroskopisinde
kirmizi yesil floresan vermesi amiloidoz
tanisini koydurur (3). Sekonder amiloidozda
bobrek, karaciger ve dalak en sik tutulan or-
ganlardir. Amiloid nefropati kilinikte karsi-
miza hafif derecede proteiniiriden baslayip
son dénem bobrek yetmezligine kadar uza-
nan genis bir yelpaze icinde ¢ikabilir (3).

Bu olgu Macleod's sendromuna bagh
amiloid nefropatinin gelisebilecegini goster-
mesi agisindan sunulmustur.

OLGU

32 yagsinda ev hanmmi O.S. Yaklagik 2
aydir halsizlik, kilo kaybi, Oksiiriik,
istahsizlik bulant: yakinmalari ile SSK Ed-
remit hastanesine basvuran olguda iiremi
saptanmasi’ lizerine ileri tetkik ve tedavi
amaciyla SSK Tepecik Egitim hastanesine
sevk edilmistir. Uremi tetkiki 6n tanis1 ile IIL.
Dahiliye servisine 2.2.2000 tarihinde yati-
rildi. (Protokol numarasi 2946).

Oykiisiinde her sene tekrar eden ates ve
oksuriik yakinmalar: icin cesitli ilaclar kul-
lanmanin disinda 6zellik yoktu.
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Soy gegmiginde 6zellik yoktu.
Fizik Muayene:

Tansiyon 110/70 mmHg, Nabiz: 90/dk,
Ates: 37C, Solunum sayist: 18/dk, genel
durum orta, biling agik. Sol akciger alt zonda
krepitan raller duyuluyor. Pretibial (++)
6dem var. Diger sistem bakilarmda patolojik
bulgu saptanmamuistir.

Laboratuvar:

Hemoglébin: 9,0 gr/dl, Hematokrit:
%27:,3, Beyaz kan hiicresi: 10.200 mm3,
Kirmizi kan hicresi: 3.090.000/mm3, or-
talama eritrosit hacmi: 88.5 fl, Trombosit:
121.000/mm3, Sedimantasyon: 97 mm/saat,
CRP: (+++), ASO: 200 Todd U, RF (-) idi. TIT:
500 mg/dl, Kreatinin: 9.2 mg/dl, Total ko-
lesterol: 307 mg/dl, Trigliserit: 228 mg/dl,
Urit asit: 5.6 mg/dl, Totalprotein: 4.6 g/dl,
élbumin: 14 g/dl, Trigliserit: 228 mg/dl,
Urik asit: 5,6 mg/dl, Na: 138 mmol/dl, K: 3,6

~mmol /dl idi. Karaciger fonksiyon testleri

normaldi.

Periferik yaymada: %90 nétrofil, %8 len-
fosit, %2 monosit, erifrositler normokrom
normositer, trombosit kiimeleri yeterli idi.
Protein elektroforezi : Alb: %25,3 g/dl, Alfa
l: %3;8 g/dl, Alfa 2: %37,4 g/dl, Beta: %9,5
g/dl, Gama: %24 g/dl. ANA IFAT: Olum-
suz.

24 saatlik idrarda ftire: 224 mg/dl, kre-
atinin: 11 mg/dl, protein: 397 mg/dl, kre-
atinin klirensi: 1 ml/dk, 24 saatlik idrar
¢ikasi: 700 cc.

P-A Akciger grafisinde (Resim 1) sol
akcigerde havalanma artisi, sol akciger orta
ve alt zonda hava bronkogramlar1 ve sol
hilus silinmis olarak izleniyor.

Karin US: Her iki bobrek greytleri (grade)
II, boyutlar1 normal, diger karin organlar:
normal izlendi. :

Toraks BT: Sol hiler alanda pulmoner
arter normalden kiiciik izleniyor, ayni tarafta
panlobuler tarzda hiperaerasyon izleniyor,
ust lob 6n ve arka segmentte hilusa yakin
konumda silindirik tipte brongektaziler
mevcut. Orta bazal segmentte ve arka bazal
segmentin bir kisminda i¢inde hava bron-



J SSK TEPECIK HOSP TURKEY 2001 Vol.11 No.1

RESIM 1: P-A Akciger grafisi

RESIM 2: Toraks BT

kogramlar1 bulunan konsolide alan dikkati
cekmektedir (Resim 2)

Renkli Doppler Ekokardiyografi: 1.derece
trikiispit yetersizligi bulundu.

Tc.99m MAA ile gekilen akciger perfiiz-
yon sintigrafisinde sol akciger 2/3 alt kesim
izlenememektedir (Resim 3). Tc. %99 DTPA
ile yapilan akciger ventilasyon sintigra-
fisinde tanimlanan alanda tutulum azhig:
dikkati cekmektedir (Resim 4).

Yapilan bérek biyopsisinde ileri derecede
fibrosis, tubuler atrofi ve glomeriillerde
Kongo kirmuzisi ile boyanan AA tipi ami-
loidden zengin fibriller saptanmuastir.

Tim bu laboratuvar ve radyolojik tet-
kiklerin 1s1ginda olguya Macleod's send-
romunun etikledigi amiloid nefropati tanisi
kondu. Akciger enfeksiyonu igin Am-

38

RESIM 3: Akciger Perflzyon Sintigrafisi

RESIM 4: Akciger Ventilasyon grafisi

pisilin+tsulbaktam 2x1 gr iv tedavisine
baslandi. Destek tedavisine ragmen, idrar
miktarinin artmamast ve kreatinin diizey-
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lerinin ytikselmesi tizerine olgu hemodiyaliz
programma almdi. 16.3.2000 tarihde septik
sok nedeniyle kaybedildi.

TARTISMA

Macleod's sendromu nadir goriiliir. Ol-
gular yakinmasiz olabilecegi gibi, sik tek-
rarlayan akciger enfeksiyonlars, ates, dispne,
hemoptizi tablolariyla da goriilebilir. Yakin-
masiz olgularda tesadiifen c¢ekilen P-A
Akciger grafisinde tek tarafli haalanma faz-
lalig: ve ayrn tarafta hilusun silik gériinmesi
taniy1 koydurabilir (/). Radyolojik bulgulara
bronsektazik degisiklikler eslik edebilir (7).

Etiyolojide genellikle ¢ocukluk yillarnda
gegirilen adenoviriis enfeksiyonlar: sorumlu
tutulmakla beraber radyoterapi, bogmaca,
tiiberkiiloz, yabanci cisim aspirasyonunun
da Macleod's sendromuna neden oldugu
bildirilmistir (4,6,7). Bu patojenler bronki-
yolitis obliteransa yol agarak gelisme doéne-
mindeki akcigerde tipik radyolojik degi-
sikliklerin goriilmesine neden olurlar(2).

Olgularmn bronkoskopik tetkiklerinde ana
broslar normal bulunmustur. Akciger fonk-
siyon testleri normal olabilecegi gibi hafif
tikanma bulgular: ve artmis olarak izlenir
(4). Akciger biyopsisinde yaygm bronkiolitis
obliterans, alveollerde artmis havalanma,
interalveoler septalarda fibrozis, pulmoner
kapiller yatakta obliterasyon izlenir (2).

Toraks bilgisayarli tomografisinde tu-
tulan tarafta akciger voliimii azalmistir, pa-
rankim hasarina brogektaziler eslik edebilir.
Pulmoner arter normalden kiigtiktiir (8).

P-A Akciger grafisinde tek tarafli ha-
valanma fazlali1 saptandigmda Macleod's
sendromu akla gelmelidir.

" P-A Akciger grafisinde tek tarafli ha-
valanma artist nedenleri:
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1. Dogumsal
a.Pulmoner arter hipoplazisi
2. Kazanilmig ’
a. Pulmoner arter stenozu
b. Pulmoner arterit
c. Akciger embolisi
C. Macleod's (Swyer-James) sendromu
D. Postlobektomili akciger
E. Akciger dist nedenler
1. Mastektomi

2. Pektoral kaslarin ve memenin
dogustan yoklugu (Poland sendromu)

A. Kompanzatuvar veya Obstriiktif Am-
fizem

(yabanc: cisim, mukus tikaci, brong
kanseri)

B. Pulmoner arter defektleri

Ayrica tamda ventilasyonperfiizyon sin-
tigrafisi en 6nemli rolii oynar (1). Brong
ttkanmasma neden olan durumlarda tam
ventilasyon kaybi goriiliir. Perfiizyon sin-
tigrafileri normaldir. Vaskiiler patolojilerde
perfiizyon sintigrafisinde defekt saptanirken
ventilasyon sintigrafileri normaldir. Akciger -
dist nedenler ise ventilasyon sintigrafisi
normal bulundugunda dislanmis olur (2).

Antibiotik tedavisi son yillarda cerrahi
tedavini yerini almistir. Cerrahi girisimin
yalnizca siddetli hemoptizi, stk tekrarlayan
pnémoni ve ilerleyici yakinmalari olan ol-
gularda yeglenmesi gerektigi bildirilmistir
(5). Son yillarda Macleod's sendromunda
pnémonektomi yerine, brons rezeksiyonu ile
de basarili sonuclar alndig: bildirilmistir
©)-

Olgumuzda ¢ocukluk yillarinda gegirdigi
enfeksiyona bagli olarak Macleod's send-
romu gelismistir. Daha sonraki yillarda tek-
rarlayan akciger enfeksiyonlar: icin yetersiz
antibiotik kullanimi, boébreklerde amiloid-
den zengin materyalin birikmesine neden
olan kronik akciger enfeksiyonunun gelis-
mesine yol agmistir.

Bu olgu Macleod's sendromunun akci-
gerde sinsi ve ilerleyici kronik enfeksiyona
zemin hazirladigimi ve bunun da kronik -
bébrek yetmezligine yol acabilecegini gos-
termektedir. Macleod's sendromunda erken
tan1 ve uygun tedavi se¢imi, agir komp-
likasyonarin gelismesini engelleyecektir.
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