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OZET

Swyer-James/MaclLeod Sendromu pulmoner arter hipoplazisine bagli unilateral hiperltsent akciger gorunimu ve etkilenen
tarafta brongsektazi ile karakterize nadir gorulen bir hastalikur. 57 yasinda sigara icmeyen bayan hasta, oksuruk, bol balgam
cikarma ve ates yakinmalariyla basvurdu. Oykustnden bu sikayetlerinin cocukluk yaslarindan beri tekrarladigji, hastanemiz
disinda, 6-7 yil dncesine kadar kronik bronsit, son 6-7 yildir da brongsektazi tanisiyla takip ve tedavi edildigi 6grenildi. Fizik
incelemede; solunum seslerinin siddeti sol orta ve alt zonda saga gére hafif azalmis, bu alanda kaba ralleri mevcuttu.
PA akciger grafisinde; sol hiperlusent akciger goruntmu, sol akcigerde hacim kaybi ve sol alt zonda bronsektazik alanlar izlendi.
Toraksin bilgisayarl tomografisi (BT) ve yuksek rezolusyonlu BT'de; sol pulmoner arterde hipoplazi, sol pulmoner arter dallarinin
capinda azalma, hiperlusensi, sol akciger ust lob posterior ve linguler segment ile alt lobda kistik bronsektazi saptandi. Renkli
doppler ekokardiyografide; sol pulmoner arter hipoplazik ve ana pulmoner arter hafif genislemis olarak izlendi. Swyer-
James/MaclLeod Sendromu olgularin cogunda ¢ocukluk ve genc eriskin donemde teshis edilen bir hastalik olmasina karsin,
olgumuzda 57 yasina kadar sikayetleri nedeniyle cesitli defalar tetkik edilmesine ragmen tanimlanamadigi ve hiperlUsent

akciger gérunumu saptandiginda bu sendromun ayirici tanida dusunulmesi gerektigini vurgulamak i¢cin sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: bronsektazi, hiperlUsent akciger, macleod sendromu, swyer-James sendromu

SUMMARY
A Delayed Diagnosis of a Patient with Bronchiectasis: Swyer-James/ MacLeod Syndrome

Swyer-James/MaclLeod Syndrome is a rare disease which is characterized by unilateal hyperlucent lung due to hypoplasia
of its pulmonary artery. A non-smoker, 57 years old female patient admitted to our clinic with cough, sputum production
and fever. Her medical history revealed that these symptoms has been recurrent since her childhood. Furthermore she had
been followed up with as a patient of chronic bronchitis or bronchiectasis outside of our clinic so far.
Physical examination revealed diminished respiratory sounds and coarse crackles on middle and lower zones of left hemithorax.
Chest X Ray showed hyperluceny and volume loss of the left lung and bronchiectasis at the left lower zone.
Computerized and High Resolution Computerized Tomography revelaed hypoplasia of left pulmonary artery with reduced
diameters of its branches, hyperlucent left lung and cyctic bronchiectasis in left lower, and superior and lingular segments
of the left upper lobes .Colored Doppler Echocardiography showed hypoplasia of the left pulmonary artery and enlargement
of the main pulmonary artery. Swyer-James/MaclLeod Syndrome is diagnosed in childhood or early adulthood of most of
the cases. We present this case to emphasize the delayed diagnosis until the age of 57 although she had been investigated
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several times because of her recurrent symptoms since her childhood and to emphasize considering this syndrome especially

when a hyperlucent lung was detected on chest X ray.
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GIRis

Swyer-James / Macleod Sendromu (SJMS),
pulmoner arter hipoplazisine bagl unilateral
hiperlUsent akciger ve etkilenen tarafta bronsektazi
ile karakterize nadir gortlen bir hastaliktrl!). Onceleri
konjenital oldugu dusunulen SIJMS, cocukluk
déneminde, en sonunda bir ¢esit bronsiolitis
obliterans ile sonuclanan, adenovirus, kizamik,
bogmaca, mycoplasma veya tuberktlozun neden
oldugu pulmoner enfeksiyona ve hatta bazen bir
yabanci cisme bagl olarak ortaya cikmaktadir(!).

OLGU

57 yasinda, sigara icmeyen bayan hasta, oksurdk,
pol balgam ¢ikarma, zaman zaman yUkselen ates ve
eforla ortaya c¢ikan nefes darligi yakinmalari ile
basvurdu. Oykustnden, bu sikayetlerinin cocukluk
cagindan beri artip azalarak devam ettigi, 6-7 yil
oncesine kadar kronik bronsit, son 6-7 yildir da
pronsektazi tanistyla hastanemiz disinda takip ve
tedavi edildigi ogrenildi. Oz gecmisinde ozellikle
cocukluk caginda en az 2-3 kez yuksek ates ve
Oksurdkle seyreden hastalik, 5 yil dnce tanisi konmus
hipertansiyon oykust mevcuttu.

Solunum sistemi fizik incelemesinde: Sol
hemitoraksin solunuma katilimi saga gore hafif
azalmis ve sol orta-alt zonda solunum seslerinin
siddeti saga gore hafif azalmisti. Bu alanda ve gogus
On duvannda sol orta zonda kaba ralleri mevcuttu.

Spirometride: FEV1/FVC: %85, FEV1:%70,
FVC:%71, PEF: %78, FEF%25-75: %68 ile solunum
fonksiyonlarinda hafif restriksiyon saptandi.
Posterior-Anterior akciger grafisinde: Sol akcigerde hacim
ve vaskuler golgelerde azalma ile birlikte hiperlUsent
akciger gbrunumd, sol alt zonda ve parakardiak alanda
pronsektazik goruntm izlendi (Resim 1).

Toraksin Spiral Bilgisayarli Tomografisi (CT) ve
Yuksek Rezolusyonlu BT (HRCT)'de: Sol pulmoner
arterde hipoplazi, sol pulmoner arter dallarinin
¢capinda azalma, sol hemitoraksta hiperlusensi, sol

akciger ust lob posterior ile linguler segmentte ve
alt lobda yaygin kistik bronsektazi gorunumu
saptandi. Sag hemitoraksin aerasyon ve bronko-

vaskuler dagiimi normaldi (Resim 2, 3, 4 ve 5).

Resim 1: PA Akciger Grafisi: Sol akcigerde hacim ve vaskuler
golgelerde azama ile birlikte hiperltsent akciger géranumu, sol

alt zonda, parakardiak bronsektazik alanlar.

Resim 2 ve 3: Toraks CT: Sol pulmoner arterde hipoplazi, sol
pulmoner arter dallarinin ¢capinda azalma, sol hemitoraksta

hiperlusensi.

Resim 4 ve 5: Toraks HRCT : Sol hemitoraksta hiperlusensi, sol

akciger Ust lob posterior ile linguler segmentte ve alt lobda

yaygin kistik bronsektazi goranuma.



Renkli Doppler Ekokardiyografide: Sol pulmoner
arter hipoplazik ve ana pulmoner arter hafif
genislemis, eser trikuspit ve eser pulmoner kapak
yetmezligi ile birlikte Pulmoner Arterial Basing:
32mmHg olarak rapor edildi.

Mevcut bulgularla hastaya Swyer-James /
MaclLeod Sendromu tanisi kondu.

TARTISMA

Kdcuk pulmoner arterle birlikte unilateral
pulmoner amfizem ilk kez Swyer ve James tarafindan
1953'de 6 yasindaki bir cocukta tanimlanmistir(2).
Bunu izleyen yil MacLeod unilateral pulmoner
hiperltsensi gosteren 9 hasta bildirmistir(3).
Tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar, efor dispnesi,
wheezing, oksurdk, balgam ¢ikarma ve hemoptizi
SIMS'In asil semptomlar olmakla birlikte az sayida
hasta asemptomatik kalabilirl4. Gogus radyografisin-
de; ana bronsda obstruksiyon olmaksizin ekspiryums-
da hava hapsi ve azalmis vaskulariteyle birlikte
unilateral, kGguk veya normal buyuklUkte hiperlUsent
akciger varligr durumunda SIMS'dan stphelenilirl!).

Olgumuzun semptomlart ile tibbi ¢z ge¢cmisi
ve radyolojik bulgulan literatdr bilgileri ile uyumludur.
Ancak asil Uzerinde durulmasi gereken nokta,
olgunun 57 yasina kadar sadece semptomlarina
dayanilarak ve PA akciger grafilerindeki sol
hiperlUsent akciger gérinumu goz ardi edilerek
kronik bronsit ve son 6-7 yildir da bronsektazi
tanilanyla takip ve tedavi edilmis olmasidir. Canku
SIMS'In tanisi rutin radyografik inceleme ile konulabilir
(3.

SIMS gibi, 1- Masif pulmoner emboli veya
pulmoner arterin unilateral tmoral oklGzyonu, 2-
Yalancr unilateral pulmoner hiperlusensi (pektoral
kas yoklugu veya atrofisi-Poland Sendromu,
mastektomi, kostalarin konjenital veya kazaniimis
hastaliklar, grafi cekimine ait hatalar), 3-Akciger lob
veye loblannin agenezisi veya hipoplazisi, 4-Unilateral
total pndmotoraks ve 5- Konjenital pulmoner arter
agenez veya hipoplazisi de gogus radyografisinde
unilateral hiperlusent akciger gérunumune neden
olabilirlé). Ayni tarafta kicuk bir hilusun varligi bu
sendromun pulmoner arter agenezinden ayrimini
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saglarl>). Primer patoloji periferik hava yollarindaki
diffuz obstruksiyondur. Vaskuler degisiklikler
sekonderdir(6).

Pulmoner arter hipoplazisini gosteren selektif
pulmoner anjiografi ile pulmoner vaskularite
hakkinda fikir veren pulmoner sintigrafi, teknik
olanaksizlik nedeniyle yapilamadi. Ancak SJMS'In
tanisi uygun klinik 6yku ve fizik inceleme bulgulari
varliginda rutin radyografik inceleme ile konulabil-
diginden(), teknik olanaksizlik nedeniyle s6z konusu
incelemelerin yapilamamasini, hastanin kesin tanisi
ve dolayistyla prognozunu etkileyen bir faktor olarak
gormuyoruz.

Her ne kadar olgumuza konulan kronik bronsit,
bronsektazi gibi tanilarin ve bunlara yonelik
uygulanan tedavilerin gercek hastaligin prognozuna
etkisinin minimal (veya hic) olacagini dusuinsek de,
unilateral hiperlGsent akciger gorunimune dikkat
edilip ayinci tani yapilmis olsaydi, asil taninin kolaylikla
konulabilecedi dusuncesindeyiz.

SIJMS semptomlarinin 6zgul olmamasi
nedeniyle, kolaylikla tanisinin koyulabildigi gogus
radyografisine yeterli dikkat gosteriimediginde farkii
tanilara yol agmasi ve ayrica unilateral hiperlusent
akciger gorunumune yol acan diger durumlardan
farkliigina dikkat cekmek i¢cin bu olguyu sunduk.
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