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Trombozlu dev proksimal pulmoner arter anevrizmasi

Thrombosed giant proximal pulmonary artery aneurysm

Dr. Ozgiil Ucar, Dr. Deniz Sahin, Dr. Murat Vural,' Dr. Sinan Aydogdu

Ankara Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kardiyoloji Klinigi, Radyoloji Klinigi, Ankara

Bu yazida, 22 yil énce tani konan Eisenmenger send-
romu zemininde dev proksimal pulmoner arter anev-
rizmasi gelisen ve durumun trombdls olusumu ile daha
ciddilestigi 36 yasinda bir erkek hasta sunuldu. Hastada
son bir aydir paroksismal atriyal fibrilasyon ataklari
gelismisti. Hastanin fonksiyonel kapasitesi New York
Kalp Birligi sinif 11l idi. Akciger grafisinde sol pulmoner
arterde anevrizmatik genigsleme goéruldi. Transtorasik
ekokardiyografi ve cokkesitli bilgisayarli tomografi ile
degerlendirilen hastada kalin, kalsifik yapidaki pul-
moner kapakta hafif darlik (tepe sistolik gradiyent 35
mmHg) ve orta derecede yetersizlik saptandi. Ortalama
pulmoner arter basinci 50 mmHg olarak hesapland..
Ana pulmoner arter, sol pulmoner arter ve sag pulmoner
arter caplari sirasiyla 6.5 cm, 10 cm ve 3.7 cm 6lgulda.
Anevrizmatik olan sol pulmoner arterin limeni yogun
trombds ile doluydu. Hasta, pulmoner arter rekonstrik-
siyonu ve kalp-akciger nakli icin kardiyovaskuler cerrahi
klinigine yonlendirildi. Ayrica, trombis ve paroksismal
atriyal fibrilasyona yonelik warfarin, atriyal fibrilasyona
yonelik metoprolol ve pulmoner hipertansiyona yénelik
bosentan tedavisine baslandi. Tedavinin ilk ayindan
sonra hastanin fonksiyonel kapasitesinde dlizelme bas-
ladi. Bu tedavinin sirdiraldtagua bir yil icinde komplikas-
yon gérilmedi.

Anahtar sézcikler: Anevrizma/komplikasyon; Eisenmenger
kompleksi/komplikasyon; hipertansiyon, pulmoner; pulmoner
embolizm/etyoloji; bilgisayarl tomografi.

Pulmoner arter ¢capinin 4 cm’yi gegmesi pulmoner
arter anevrizmast (PAA) olarak tanimlanir. Ana pul-
moner arter veya her iki dalindaki anevrizmalar prok-
simal PAA olarak siniflandirilirlar!"! Pulmoner arter
anevrizmasi olduk¢a nadirdir; Deterling ve Clagett!
109571 otopside, sekiz olguda (%0.0073) PAA sapta-
mislardir. Pulmoner arter anevrizmasi gelisiminde en
onemli etyolojik faktor pulmoner hipertansiyondur.”!

We present a 36-year-old male patient with a previous
diagnosis (22 years) of Eisenmenger’s syndrome, who had
a giant proximal pulmonary artery aneurysm complicated
by massive thrombus formation. The patient experienced
paroxysmal atrial fibrillation attacks for the past month.
His functional capacity was New York Heart Association
class lll. Chest radiography showed aneurysmal dilatation
in the left pulmonary artery. The patient was assessed
by transthoracic echocardiography and multislice com-
puted tomography. There was mild narrowing in the thick
and calcified pulmonary valve (peak systolic gradient 35
mmHg) and moderate regurgitation. The mean pulmo-
nary artery pressure was estimated as 50 mmHg. The
diameters of the main, left, and right pulmonary arteries
were 6.5 cm, 10 cm, and 3.7 cm, respectively. There was
a massive thrombus in the aneurysmatic left pulmonary
artery. The patient was referred to the cardiovascular
surgery department for pulmonary artery reconstruction
and cardiopulmonary transplantation. In addition, medical
treatment was instituted with warfarin for thrombus and
paroxysmal atrial fibrillation, metoprolol for atrial fibrillation,
and bosentan for pulmonary hypertension. The patient’s
functional capacity showed improvement after the first
month of medical treatment and no complications were
seen within a year follow-up.

Key words: Aneurysm/complications; Eisenmenger complex/
complications; hypertension, pulmonary; pulmonary embolism/
etiology; tomography, X-ray computed.

Bu yazida, Eisenmenger sendromu zemininde dev
proksimal PAA geligen ve durumun trombiis olusumu
ile daha ciddilestigi bir hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

Yirmi iki y1l once Eisenmenger sendromu tanisi
konan 36 yasindaki erkek hasta, ekokardiyografik
kontrol icin laboratuvarimiza yonlendirildi. Tibbi
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Sekil 1. Akciger grafisinde pulmoner konusta belirginlesme (*)
ve sol pulmoner arter anevrizmasi (0k).

kayitlarindan son bir aydir paroksismal atriyal fibri-
nel kapasitesi New York Kalp Birligi sinif III olarak
degerlendirildi. Hastada santral siyanoz ve el par-
maklarinda comaklagma vardi. Kan basinci 105/60
mmHg, nabiz 80/dk idi. Kalp muayenesinde kalp tepe
attmi solda, kalp sesleri ritmik, S, sertti. Ust sternal
kenarda 2/6 derecesinde erken diyastolik {fiirtim,
alt sternal kenarda ise 2/6 derecesinde pansistolik
iiflirim duyuluyordu. Elektrokardiyografide siniis
ritmi, V1-V3 derivasyonlarinda R progresyon kaybi,
V5-V6'da strain paterni ve T-dalga negatifligi gozlen-
di. Akciger grafisinde mide gaz odacigr sagda, kalp
apeksi solda izlendi. Kardiyotorasik oranda artma,
sag hilar dolgunluk, pulmoner konusta belirginlesme

ve sol pulmoner arterde anevrizmatik genigleme dik-
kat cekiyordu (Sekil 1). Tam kan sayiminda hemog-
lobin 15.4 gr/dl, beyaz kiire 7900/mm? ve trombosit
145000/mm? idi. Kan biyokimyas: ve tiroit fonksiyon
testleri normaldi. Arter kan gazinda pH 74, pO, 46.4
mmHg, pCO, 32.4 mmHg, HCO, 21.4 mmol/l ve O,
satlirasyonu %83.6 bulundu.

Ters konumla birlikte izole levokardi saptanan
hasta, transtorasik ekokardiyografi ve takiben kar-
diyak anatominin daha ayrintili ortaya konmasi
icin ¢okkesitli kardiyak bilgisayarli tomografi (BT)
(Toshiba Aquilion 16, Japonya) ile degerlendirildi.
Sag atriyum sagda, sol atriyum solda yerlesim gos-
teriyordu. Interatriyal septumda genis, siniis venosus
tipte atriyal septal defekt izlendi. Sag atriyum kalin,
displastik mitral kapak yoluyla morfolojik sol ventri-
kiile; sol atriyum ise trikiispit kapak yoluyla, daha tra-
bekiillii olan ve moderator bant iceren morfolojik sag
ventrikiile aciliyordu (atriyoventrikiiler uyumsuzluk)
(Sekil 2a). Mitral ve trikiispit kapaklarda orta dereceli
yetersizlik vardi. Morfolojik sol ventrikiilden pulmo-
ner arter, morfolojik sag ventrikiilden aort ¢ikiyordu
(ventrikiiloarteryel uyumsuzluk). Atriyoventrikiiler
ve ventrikiiloarteryel baglantilar biiyiik arterlerin
diizeltilmis transpozisyonu ile uyumluydu. Sistemik
ventrikiil olarak fonksiyon géren morfolojik sag vent-
rikiiliin sistolik fonksiyonlart normal sinirlardaydi.
Interventrikiiler septum bazalinde, 2 cm capinda
genis perimembrandz ventrikiiler septal defekt vardi.
Aort kapag1 sagda ve pulmoner kapak ile yan yana idi
(Sekil 2b). Kalin, kalsifik yapidaki pulmoner kapakta
hafif darlik (tepe sistolik gradiyent 35 mmHg) ve orta
derecede yetersizlik saptandi. Pulmoner yetersizlik
jeti lzerinden siirekli akim Doppler ile ortalama
pulmoner arter basinc1 50 mmHg olarak hesaplandi.

Sekil 2. Cokkesitli bilgisayarli tomografi gorintileri: (A) Genis sinls venosus atriyal septal defekt ve sol pulmoner arter
limeninde trombds; (B) kalsifik pulmoner kapak ve limeni yogun trombds ile dolu anevrizmatik sol pulmoner arter; (C) anev-

rizmatik ana pulmoner arter ve liimeninde yogun trombis bulunan anevrizmatik sol pulmoner arter. ASD: Atriyal septal defekt;
LPA: Sol pulmoner arter; PA: Pulmoner arter; MV: Mitral kapak; mLV: Morfolojik sol ventrikiil; TV: Trikiispit kapak; mRV: Morfolojik sag ventrikiil;
AV: Aort kapagi; PV: Pulmoner kapak.
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Ana pulmoner arter ve dallar1 (6zellikle sol pulmoner
arter) ileri derecede geniglemisti. Cokkesitli BT de
ana pulmoner arter, sol pulmoner arter ve sag pul-
moner arter ¢aplari sirasiyla 6.5 cm, 10 cm ve 3.7
cm Olgiildii. Anevrizmatik olan sol pulmoner arterin
limeni yogun in situ trombiis ile doluydu (Sekil 2c).

Hasta, pulmoner arter rekonstriiksiyonu ile bera-
ber kalp-akciger nakli icin kardiyovaskiiler cerrahi
kliniginin takibine alindi. Ayrica, pulmoner arterdeki
trombiis ve paroksismal atriyal fibrilasyona yonelik
warfarin, atriyal fibrilasyonun tekrarlamasi halinde
hiz kontroliine yonelik metoprolol 50 mgr/giin ve pul-
moner hipertansiyona yonelik bosentan 2 x 62.5 mgr
tedavisine baglandi. Bosentan tedavisinin ilk ayindan
sonra hastanin fonksiyonel kapasitesinde diizelme
basladi. Hasta bu tedaviyle komplikasyonsuz olarak
bir yildir izlenmektedir.

TARTISMA

Bu yazida Eisenmenger sendromu zemininde ana
pulmoner arter ve sol pulmoner arterde anevrizma
gelisen ve durumu in situ trombiis olusumu ile daha
ciddilesen bir hasta sunuldu. Simdiye kadar ana pul-
moner arterde 15 cm c¢apinda anevrizma bildirildigi
halde,™ dallarindan herhangi birinde 10 cm c¢apa
ulasan anevrizma ilk kez bu olguda bildirilmektedir.
Daha once belirtildigi gibi, pulmoner hipertansiyon
PAA gelisiminde 6nemli bir rol oynamaktadir. Soldan
saga santli dogumsal kalp hastaliklari, dogustan
pulmoner kapak yoklugu, bag dokusu hastalikla-
r1 (Marfan sendromu, Behget hastaligi), idiyopatik
nedenler (izole Hughes-Stovin sendromu), enfek-
siyonlar, travma, neoplaziler de etyolojik faktorler
arasinda sayilabilir.>%! Olgumuzda soldan saga santli
ventrikiiler ve atriyal septal defektler pulmoner arter
dolagimi iizerine hacim ve basin¢ yiikii getirmis;
sonradan gelisen pulmoner hipertansiyon hemodi-
namik gerilimi daha da artirarak PAA gelisimi ile
sonuclanmistir. Ancak, hastamizda 10 cm ¢apli dev
bir anevrizma gelismis olmasi, damar duvarinda var
olan bir dahili bozuklugu da akla getirmektedir.l”
Ayrica, kalsifik ve dar pulmoner kapak dolayisiyla
degisen akim dinamigi ve pulmoner yetersizlige
bagh ilave hacim yiikii de anevrizmanin bu boyutla-
ra ulagsmasina katkida bulunmus olabilir. Dogumsal
olarak bozulmus pulmoner kapaga sahip hastalarda,
pulmoner arterin media tabakasinda elastik liflerde
bozulma ve parcalanma ile beraber zemin maddesin-
de artis (kistik medial nekroz benzeri degisiklikler)
oldugu bildirilmigtir.® Pulmoner arterdeki genigleme
cogu zaman pulmoner kapaktaki darlik derecesi ile
orantili degildir®” Bu mekanizma iki yaprakl aort

kapakl1 bireylerde, kapakta dnemli darlik veya yeter-
sizlik olmaksizin, aort kokii ve ¢cikan aortta genigleme
olmasina benzer.'>!

Pulmoner arter anevrizmasina bagli kompli-
kasyonlar arasinda brons basisi, pulmoner arterde
diseksiyon, yirtilma ve olgumuzdaki gibi trom-
biis geligimi sayilabilir.! Eisenmenger sendrom-
lu hastalarin %20-30’unda pulmoner arter icinde
trombiis goriilebilmektedir.">!¥1 Anevrizma iginde
akim yavaglamasi ve endotel disfonksiyonu trombiis
olusumuna zemin hazirlamaktadir. Bu hastalarda
antikoagiilasyonun trombiis olugumunu Onlemede
veya tedavide yararli olup olmadigir konusunda
yeterince veri yoktur. Bazi yazarlar, hemoptizisi
olmayan veya hafif derecede olan hastalarda yakin
takip altinda warfarin tedavisi Onermektedir.'*!%!
Hastamizda hemoptizi olmadig1 i¢in, hem pulmoner
arter trombiisiinii eritmek, hem de paroksismal atri-
yal fibrilasyonda sistemik embolizasyonu dnlemeye
yonelik warfarin tedavisine bagladik.

Pulmoner arter anevrizmasinin tedavisi konusun-
da heniiz goriis birligi yoktur. Pulmoner hipertansiyo-
nun eslik etmedigi diisiik basinglt anevrizmalar daha
benign kabul edilir. Veldtman ve ark.®! diigiik basingli
anevrizmalarda, cerrahi zamanlamanin anevrizma
boyutundan ziyade, pulmoner darlik veya yetersizlige
bagl olarak sag ventrikiil boyut ve fonksiyonlarinda-
ki degisime gore yapilmasini 6nermiglerdir. Yagami
tehdit eden yogun hemoptizi veya basi durumlarinda
cerrahi endikasyon tartisilmazdir. Olgumuzda oldu-
gu gibi, pulmoner hipertansiyon zemininde gelisen
yiiksek basingli anevrizmalarda yirtilma ve diseksi-
yon riski, diigiik basin¢li anevrizmalara kiyasla daha
yiiksek oldugundan tedavide agresif cerrahi Oneril-
migtir."¥ Biz de hastamiz1 pulmoner arter rekonstriik-
siyonu ile beraber kalp-akciger nakline yonlendirdik.
Ancak, bu yiiksek riskli ameliyat sadece belli mer-
kezlerde yapilmaktadir. Fonksiyonel kapasitesi New
York Kalp Birligi sinif III olan hastada, ameliyata
dek bir endotelin reseptor antagonisti olan bosentan
tedavisine bagladik. Eisenmenger sendromlu hastalar-
da bosentanin hemodinamigi ve egzersiz kapasitesini
diizelttigi klinik calismalar ile ortaya konmusgtur.!'”!%]
Biz de bosentan tedavisinin ilk ayindan sonra hasta-
nin fonksiyonel kapasitede iyilesme gozledik.
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