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Right Pulmonary Artery Interruption: A Case Report
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OZET

Sag pulmoner arter kesintisi nadir bir konjenital bozukluktur. Bu
yazida, rastlantisal olarak sag pulmoner arter kesintisi tanisi ko-
nulan kadin olgunun klinik ve radyolojik bulgular: tartisildi. Otuz
iki yasindaki kadin olgu terleme, sol tarafta daha fazla olmak
uzere gogus ve sirt agrist yakinmalari ile basvurdu. Pulmoner
bilgisayarli tomografi anjiografide, sag pulmoner arterin, medi-
astinal kesimi yok iken sag hiler bolgede milimetrik boyutlu ve
retrograt doldugu dustiniilen, kor sonlanan vaskiiler yapt dikkati
cekti. Bronsiyal ve interkostal arterlerden olusan kollateral vaski-
ler dolasim mevcuttu. Bu bulgularla hastaya sag pulmoner arter
kesintisi tanist konuldu. Akciger grafisinde hilusta pulmoner arter
gOlgesinin gorulemedigi durumda, pulmoner arter kesintisinden
kusku duyulmalidir. Pulmoner bilgisayarli tomografi anjiografi
tant konulmast i¢in yeterli bir gérintiileme yontemidir.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner arter kesintisi, pulmoner arter age-
nezisi, bilgisayarli tomografi, akciger grafisi, radyoloji

ABSTRACT

Right pulmonary artery interruption is a rare congenital disorder. In
this article, we discussed the clinical and radiological findings of
a woman with right pulmonary artery interruption that was diag-
nosed incidentally. A 32-year-old female patient was admitted with
the complaints of perspiration, chest and back pain more to the left
side. Pulmonary computed tomography angiography revealed that
there was no mediastinal part of the right pulmonary artery. A mil-
limetric sized-retrograde filled-blind ended vascular structure was
seen at the right hilum. There was a collateral arterial circulation
formed from bronchial and intercostal arteries. The patient is diag-
nosed as right pulmonary artery interruption with theese findings.
When there was no sign of a pulmonary artery at the hilum on the
chest plain radiography, there must be a suspicion of interruption
of the pulmonary artery. Pulmonary computed tomography angiog-
raphy is an adequate imaging method for diagnosis.

Keywords: Pulmonary artery interruption, pulmonary artery age-
nesis, computed tomography, chest radiography, radiology

GiRIS

Pulmoner arter kesintisi (PAK) nadir bir konjenital bozuk-
luktur. Genellikle bulgu vermeksizin seyrederken tekrarlayan
enfeksiyonlar, hemoptizi ve brongektazi gibi 6zgiin olmayan
bulgular goriilebilir (1). Oykii ve fizik muayene bulgular1 da
ozellik gostermediginden radyolojik goriintiileme yoOntemleri
tanida dnemli gorev alir. Bu makalede, eriskin yasta tani alan
izole sag PAK olgusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Otuz iki yasinda kadin olgu terleme, sol tarafta daha fazla
olmak iizere gdgiis ve sirt agris1 yakinmalar ile bagvurdu. Go-

giis agrisinin solda daha fazla oldugu, iki yildir devam ettigi ve
gusunda ¢ocuklugundan beri devam eden ve son iki yildir artan
nefes darlig1 yakinmas1 mevcuttu. Oykiide cocukluk déneminde
sik iist solunum yolu enfeksiyonu gegirdigi saptandi. Fizik mu-
ayenede patolojik bulgu saptanmayan olguya posteroanterior
(PA) akciger grafisi ve ardindan pulmoner bilgisayarli tomog-
rafik anjiografi (BTA) ile ekokardiografi (EKO) incelemeleri
yapildi. Pulmoner BTA incelemesinin ham, ¢ok planli reformat
ve Ui¢ boyutlu (3B) goriintiileri degerlendirildi.

PA akciger grafide trakea minimal saga dogru yer degistir-
misti ve sag hilusda pulmoner arter gélgesi izlenemedi. Sol pul-
moner arter golgesi normalden genisti. Kardiyotorasik oran kalp
lehine artmigti. Sag akciger hacmi azalmis, sol akciger daha
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Right Pulmonary Artery Interruption

lusent goriiniimdeydi. Sag diyafragma yiliksek yerlesimliydi
(Resim 1). Sag pulmoner arter golgesinin gériilmemesi nede-
niyle olguya Pulmoner BTA ve EKO incelemeleri yapildi.

Pulmoner BTA incelemede sag pulmoner arterin mediasti-
nal kesimi yok iken (Resim 2a) sag hiler bolgede milimetrik
boyutlu ve retrograt doldugu diisiiniilen, kor sonlanan vaskiiler
yap1 (Resim 2b) dikkati ¢ekti. Bu yapinin, proksimali kesintiye
ugramis sag pulmoner arterin distal kesimi ile uyumlu oldugu
diistiniildii. Ayrica aortadan koken alan bronsiyal (Resim 3a) ve
interkostal arterlerden olusan kollateral vaskiiler yapilar izlendi
(Resim 3b, ¢). Sag hemitoraksta interkostal arterlerin say1 ve
kalinhginda artis dikkati ¢ekti (Resim 4). interkostal arterlerden
olusan kollateral vaskiiler yapilarin plevradan akciger paranki-
mine girig yaptigi diigiiniildii. 3B goriintiillerde sag akcigerde
pulmoner arter dallari izlenemedi. Sag lateral ve internal torasik
arterlerin soldan genis oldugu dikkati ¢ekti (Resim 5). EKO’da
kalp normal olarak degerlendirildi. Bu bulgular 1g1ginda olguya
PAK tanisi kondu.

Olguya akciger dokusunda brongektazi, kardiyak anomali
veya bagka bir vaskiiler anomali saptanmadig igin cerrahi mii-
dahale diigiiniilmedi ve takip karar1 alindi.

TARTISMA

PAK nadir bir konjenital anomali olup insidans1 1/300000
olarak bilinmektedir (2). Intrapulmoner vaskiiler baglantilarin
korunmus olmasi nedeniyle ‘pulmoner arter agenezisi’ yerine
‘pulmoner arter kesintisi’ ifadesinin kullanilmasi uygun ola-
bilir (3). Normal embriyolojik gelisimin 16. haftasinda sol 6.
aortik arkin proksimal kesimi sol pulmoner arteri, distal kesi-
mi ise duktus arteriozusu meydana getirir. Sag 6. aortik arkin
proksimal kesimi sag pulmoner arteri meydana getirirken distal
kesimi geriler ve zamanla kaybolur. Bu arklardaki rotasyon ya
da migrasyon bozukluklart pulmoner arterlerden birinin kesinti-
sine, agenezisine neden olabilir (1).

Kesintiye ugramig pulmoner arter genellikle arkus aortanin
karsi tarafinda yer alir (4). Sol tarafli arkus aorta daha sik goriil-
diigiinden dogal olarak sag PAK ile daha sik kargilagilmaktadir
(1). Sol pulmoner arter kesintisi kardiovaskiiler anomalilerle
birlikte goriilebilirken sag PAK’a genellikle kardiak ve biiyiik
damar bozukluklart eslik etmez (2,4). Sag PAK olgulari ii¢ grup
altinda toplanabilir. Birinci grup soldan-saga santi olan (ge-
nellikle PDA’l1 olgular), ikinci grup pulmoner hipertansiyonu
olan olgular ve iigiincii grup pulmoner hipertansiyon olmadan
izole olarak PAK olan olgulardan olusur (5). Grup 1 ve 2 ol-
gulart genellikle infant dénemde kaybedilirken grup 3 olgular1
eriskin donemde akciger grafisinde PAK’nin saptanmasi ya da
hemoptizi gibi 6zgiin olmayan bulgularla tan1 alirlar (6). Grup
3 olgularinda hemoptizi en sik goriilen bulgu olup olgularin
%10’unda genislemis kollateral damarlarin riiptiiriine sekonder
olarak ortaya ¢ikabilir (7). Komplikasyonlar arasinda pulmoner
hipertansiyon (%19-25), solunum yetmezligi, sag kalp yetmez-
ligi ve brongektazi ile nekrotizan bronkopndmoni sayilabilir (8).
Olgumuzda nefes darligi1 yakinmast mevcuttu. Bu durumun sag
akciger hacmindeki azalma ile iligkili olabilecegini diigiindiik.
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Resim 1. Olguya ait PA akci§er grafisinde, trakea minimal saga dogru
yer degistirmis, sag hilus sola gore kiigiik gériniimde. Ayrica kardiyoto-
rasik oran kalp lehine artmig, sag akciger hacmi azalmis ve sag diyafrag-
ma yiikselmis olarak izlenmektedir.

PA: posteroanterior

Resim 2. a) Pulmoner BTA incelemede sa§ pulmoner arterin mediasti-
nal kesimi gériilmiiyor (ok). b) Sag hiler bdlgede milimetrik boyutlu ve
retrograt doldugu diisiinilen, kor sonlanan vaskiiler yapi izlenmektedir

PAK olgularinda intrapulmoner damarlar ve etkilenmis pul-
moner arter govdesinin distal kesimi genellikle normal gelisim
gosterir ve kan destegini bronsial, interkostal, subklavian veya
subdiafragmatik arterler gibi kollaterallerden saglar. Bu kollate-
raller akcigere girer ve segmental pulmoner arterleri destekler (9).

Akciger grafisinde etkilenen tarafta hacim kaybi, mediasti-
nal yapilarda yer degistirme ve ayni tarafli diyafragma yiiksek-
ligi goriiliir. Kars1 taraf akciger havalanmasinda ve hacminde
artig olabilir. Genislemis interkostal ve transplevral kollateral
damarlar akciger periferinde diizgiin, lineer opasiteler seklinde
goriiliir ve plevral kalinlagsma ile kot gentiklenmelerine neden
olabilirler. Etkilenen tarafta hilus belirsiz ya da kiigiik olabilir-
ken kars1 taraf sag ventrikiil akiminin hepsini almasi nedeniyle
normalden genistir (3,5,6,10). Bilgisayarli tomografi (BT) ve
BTA incelemede akciger grafisinde tanimladigimiz bulgulara ek
olarak etkilenen pulmoner arterin mediastinal kismi tamamen
ya da pulmoner trunkusdan ayrilis noktasinin 1 cm distalinden
itibaren gosterilemez. Ayni tarafli hilusda pulmoner arter distal
kesimine ait incelmis bir segment olabilir. Bronsiyal, interkos-
tal, internal mamarian, subklavian ve brakiosefalik arterlerin
genisledigi; bu damarlardan kdken alan kollateral vaskiiler ya-
pilarin varlig1 gosterilebilir. Plevrada tirtikli bir kalinlagsma ve
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Resim 4. Sa§ hemitoraksta interkostal arterlerin sayi ve kalinliginda artis
dikkati cekmektedir.

subplevral yerlesimli parankimal bantlar, transplevral kollateral
damarlarin akciger parankimine giris yaptig1 bolgelerde pul-
moner arter dallarinin ug dallar1 ile anastomozlarina karsilik
gelir. Etkilenen taraf akcigerde hipoperfiizyona bagli gelisen
vazokonstriksiyon, karsi tarafta ise hiperperfiizyon nedenleriyle
mozaik perfiizyon goriintiisii olabilir (6,10,11). Yukarida tanim-
lanan bulgular olgumuzda da izlenmekteydi. Ancak BTA’da sag
hiler bolgede retrograt dolum gosteren milimetrik boyutlu vas-
kiiler yap literatiirde simdiye kadar tantmlanmamustir. Bu yapi-
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Resim 5. 3B goriintiilerde sag akcigerde pulmoner arter dallari izlen-
memekte ve sag lateral ve internal torasik arterlerin soldan genis oldugu
dikkati cekmektedir

nin embriyolojik gelisim agamasinda gerileyen ve kaybolan sag
6. aortik ark oldugu ve retrograt olarak interkostal ve brongiyal
arterlerden kanlandigini diistindiik.

Anjiografi hemoptizi ile gelen olgularda embolizasyon i¢in
kullanilir. Bronsiyal agaci ve akciger parankimini gdstermedi-
ginden tan1 koyma amagch ilk se¢ilecek inceleme yontemi de-
gildir (6). Manyetik rezonans goriintileme (MRG) ile iyotlu
kontrast madde kullanilmadan mediastinal vaskiiler yapilar net
olarak gosterilebilir (11). Ancak MRG’de akciger parankiminde
olan degisiklikleri gostermede yetersizdir.

Ayiricr tanida kronik pulmoner tromboembolik okliizyon,
Takayasu arteriti, mediastinal fibrozis gibi kazanilmig pulmo-
ner arter tikanikligi nedenleri ile Swyer-James sendromu, hi-
pogenetik akciger (Scimitar sendromu), pulmoner vendz atrezi
akla gelmelidir. Kronik pulmoner embolide pulmoner arterlerde
trombiise bagl tikaniklik ve etkilenen akcigerde lusensi artigi,
mozaik perfiizyon ve damarlarin say1 ve boyutlarinda azalma
ile pulmoner hipertansiyona sekonder genislemis bronsiyal
ve sistemik arterler dikkati ¢eker (1,10). Mediastinal fibrozis,
mediastende dens fibr6z dokunun artmasina neden olan kronik
inflamatuar bir hastalik (10) olup pulmoner arterlerden birinde
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veya her ikisinde daralma ya da tikanikliga neden olabilir (12).
Takayasu arteriti pulmoner arter dallarinin etkileyerek, daralma
ve tikanikliga yol agabilir (10). Hipogenetik akciger (Scimitar)
sendromunda etkilenmis akciger kii¢iik ve hiperliisent olup pul-
moner arterin yoklugu ya da hipoplazisi ile iligkilidir. Direkt
grafi ya da BT de etkilenmis akcigeri drene eden anormal venin
(Scimitar veni) diafragmanin altindan inferior vena kavaya do-
kiilmesinin gosterilmesi ile tan1 konulur (13). Etkilenen tarafta
alt lobu besleyen diafragma inferiorudan kaynaklanan sistemik
arteryel yapilar izlenebilir (14). Swyer-James sendromunda bir
taraf akciger kiigiik ya da normal boyutlarda, hiperlusent olup
ekspiryumda bu tarafta hava tuzaklanmasi oldugu dikkati ¢ek-
mektedir. PAK olgularinda hayatin ilk sekiz yilinda maruz ka-
linan oksijen miktarinin diisitk olmasi nedeniyle etkilenen taraf
akcigerde alveol miktarinin daha az oldugu buna bagl olarak
daha dens goriindiigi bilinmektedir (15). Ancak Swyer-James
sendromu ile karisacak sekilde lusensi artis1 da olabilir (6). Pul-
moner vendz atrezide etkilenen taraf akcigerin pulmoner venle-
ri atretik gortinlimdedir. Etkilenen tarafta interstisiyel yapilarda
belirginlesme ile uyumlu vendz staz, 6dem ve fibrozis bulgulari
mevcuttur. Bu akciger normalden kiiclik ya da normal olabilir.
Bu taraf pulmoner arter ¢ap1 incelmistir (14).

PAK olgularinda bulgu saptanmiyorsa tedaviye gerek yoktur.
Eslik eden kardiyak anomalilere yonelik cerrahi tedaviler uygu-
lanabilir. Sag PAK olgularinda hemoptizi sik gézleniyorsa veya
hipoplazik akciger dokusunda kistik brongektazik degisiklikler
varsa pnomonektomi gerekebilir. Revaskiilarizasyon seg¢ilmis
olgularda uygulanmaktadir (8).

SONUC

Postero anteriyor akciger grafide hilusda pulmoner arterin go-
rliilmemesi durumunda PAK akla gelmelidir. Pulmoner trunkus,
ana pulmoner arterler ve kollateral vaskiiler yapilar ile akciger
parankim degisikliklerinin gosterilmesinde ve PAK tanisi konma-
sinda pulmoner BTA incelemesinin konvansiyonel anjiografiye
gerek kalmaksizin tanida yeterli olabilecegi sdylenebilir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemislerdir.
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