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SUMMARY
Absence of the Left Pulmonary Artery

Unilateral absence of pulmonary artery is a rare malformation
that can present as an isolated lesion. A 38 year-old male was
admitted to the hospital with dispnea, hemoptysis. Physical
examination revealed no abnormalites, but there was “left
destroyed lung” apperance on chest radiography. Absence of
the left pulmonary artery was demonstrated by arteriography
of the pulmonary arteries.
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Konjenital pulmoner arter agenezisi oldukca nadir rast-
lanan bir anomalidir. Bu defekt 1868 yilinda Frantzel
tarafindan tanimlanmistir. Diger kalp defektleri ile bir-
likte bulunmasina kargsilik % 40 olarak tek basmna bulu-
nabilmektedir. Hastalar genelde asemptomatik olmasina
ragmen hemoptizi, pndmonitis veya bronsektaziye ait
sikayetlerle de karsimiza ¢ikabilmektedir (1.

OLGU

38 yasinda erkek hasta, bir haftadan beri devam eden dispne
ve hemoptizi sikayetleri ile merkezimize bagvurdu. Hastanin
ozgecmisginde ¢cocuklugundan beri sik sik oksiiriik ve balgam
¢ikartma yakinmasi mevcuttu. Soygeg¢misinde bir 6zellik sap-
tanmadi. Hastanin yapilan fizik muayenesinde solunum siste-
mi ve diger sistemler normal bulundu. Kan basinci 120/80
mmHg, nabiz 76/dk, ritmik solunum sayis1 20/dk bulundu.
Hastada clubbing ve siyanoz bulunmamaktaydi. Hastanin P-A
akciger grafisinde sol hemitoraksta hacim azalmasi, trakeada
sola deviasyon, kalp ve mediastende sola yer degistirme, solda
kosta araliklarinda daralma, sol diafragmada yukar: ¢ekilme
ve harabolmus akciger goriiniimii saptandi. Sagda ise kot
araliklarinda artma ve havalanma artis1t mevcuttu (Resim 1).
Toraks BT de, sag akcigerin sol hemitoraksa hernie olmustu.
Sol akcigerde lokalize bronsektazik degisikliklerin izlendigi,
harabolmus akciger durumunda oldugu goriildii. Solda volim
kaybinin izlendigi, sag akcigerde ise havalanma artisinin ol-
dugu goriildii (Resim 2).

Resim 1. hastanin P-A akciger grafisi

Resim 2. Hastanin BT goriintiisii

SSK Siireyyapasa Gogiis ve Kalp Damar Hastaliklar1 Egitim Hastanesi*

114



S. Civelek Bulum ve ark., Solda Pulmoner Arter Agenezisi

Resim 3. Pulmoner anjiografi goriintiisii

Bronkoskopide; sag akcigerde endobronsial patolojiye rastlan-
mazken sol iist lop ostiumunda dudak bi¢iminde stenoz sap-
tandi. Sol alt lop bronsu normaldi. Hastanin biyokimyasal
testlerinde, hemograminda ve EKG’sinde herhangi bir patolo-
jiye rastlanmadi. Yapilan ventilasyon-perfiizyon sintigrafisinde
solda perfiizyonun olmadig: goriildii. Kardiyoloji konsiiltas-
yonunda, kalbe ait patoloji saptanmadi. Sag akcigerin sola
herniye olmasi iizerine bagka konjenital anomalilerin de bir-
likte olabilecegi diisiincesiyle, vaskiiler yapiy1 degerlendirmek
icin pulmoner arter anjiografisi yapilmasi planlandi. Yapilan
pulmoner arter anjiografisinde kalp ve diger damarlar normal
goriilmesine ragmen solda pulmoner arter agenezisi saptandi
(Resim 3).

Sik stk hemoptizi sikayetlerinin olmas: iizerine hasta cerrahi
klinigi ile konsiilte edildi ve sol pnomonektomi yapildi, ame-
liyat sonrasi bir komplikasyon gelismedi. Hasta hala kontro-
liimiiz altinda ve semptomsuz olarak iki yildir izlenmektedir.

TARTISMA

Konjenital pulmoner arter agenezisi genelde kalp ano-
malileri ile birliktelik gostermektedir. Bu kalp anomali-
leri Fallot tetralojisi, PDA, sag aortik ark ve septal de-
fekttir (1), Sol pulmoner arter yoklugunda, Fallot tetro-
lojisi siklig1 yiiksektir®). Olguda herhangi bir kalp de-
fektine rastlanmamistir. Sag pulmoner arter agenezi-
sinde, kalp anomalilerine daha az rastlanmaktadir @,

Pulmoner arter agenezisi, primitif aortik arktan kaynak-
lanir. Sol pulmoner arterin proksimal kismi, sol altinci
primitif arktan ve distal kism1 duktus arteriosustan geli-
sir. Sag pulmoner arterin proksimali, sag altinci primitif
arktan olusur ve distal kismi involusyona ugrar. Primitif
arkin rotasyon ve migrasyon bozuklugunda, pulmoner
arter agenezisi gelisir. Pulmoner arter agenezisi hayvan-

larda azo boyalari, teofilin, katekolamin, kokain ve rad-
yasyona bagli olarak gelisir insanlarda ise genelde spo-
radiktir (3. Pulmoner arter agenezisinde kollateraller
gelisebilir. Bu kollateraller aorta, subklavian arter, inter-
nal mamarian arterden olusur. Brong duvarinda yeni
olusan genisleyen vaskiiler yapilar, riiptiire olup hemop-
tizi semptomuna neden olabilir .

Pulmoner arter agenezisinde akciger grafisinde medias-
tende agenezisli tarafa yer degistirme, agenezisli tarafta
kiiciik hemitoraks, diyafragma yiiksekligi ve vaskiiler
yapilarin yoklugu goriiliir. Kars1 taraftan agenezis ta-
rafina dogru herniasyon ve havalanma fazlalig1 olabilir
(1), izole pulmoner arter agenezisi olgularinda EKG
genelde normaldir. Agenezise bagli pulmoner hipertan-
siyon gelistigi taktirde EKG’de ventrikiiler hipertrofi
bulgulari bulunabilir.

Hastalarda genelde sik tekrarlayan pulmoner infeksi-
yon, egzersizle gelen dispne, siyanoz ve hemoptizi ola-
bilir. Yiiksek irtifalar akciger 6demine sebep olabilir ().
Pulmoner agenezili infantlarda prostetik materyal veya
safen ven ile yeniden kanlanma saglanabilir. Yetiskin
hastalarda revaskiilarizasyon onerilmez. Bunun nedeni,
pulmoner arterin tamamen daralmasi veya fibrozise ug-
ramasidir 4,

Pulmoner arter agenezisinin kesin tanist pulmoner anji-
ografi ile konulur 3), Olgumuzda da tamyi anjiografi ile
kesinlestirdik.

Sik tekrarlayan infeksiyonlarda, ciddi kanamalarda pno-
monektomi endikasyonu vardir ®), Kanamalarin kon-
troliinde embolizasyon ve ligasyon faydali olmamistir
(. leri derecede artmis pumoner hipertansiyonlu olgu-
larda akciger transplantasyonu onerilmektedir .
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