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izole unilateral (tek tarafli) pulmoner arter (PA) yoklugu olduk-
ca nadir goriilen konjenital bir anomali olup, bu konuda yapilan ya-
yinlarda insidansi % 0.6 olarak belirtilmektedir (6). Ilk defa 1868 y1-
linda Fraentzel tarafindan yaymnlanan anomali yine ilk defa 1952 yi-
hinda Madoff tarafindan anjiografi ile demonstre edilmistir (3,5,6,7,8,
10,11). 1954 yiinda Wyman tarafindan tipik bulgular: takdim edilmig
_(3) ve 1962 yilindan Pool (8), literatiirdeki 98 vak’alik en biytk seriyi
yayinlayarak anomalinin embriyolojisi hakkinda detayl bilgileri sun-
mustur. Daha sonra 1978 de Shakibi (10) 1980 de Hackett (11) ve Krall
(5), 1982 de Kucera (6) ve arkadaslar1 konu ile ilgili makaleler yayin-
lamaslardir.

Bir v_a,k’amlz miinasebeti ile nadir goriilen konjenital anomali ti-
pini klinik, anatomopatolojik, embriyolojik, cerrahi tedavisi yonun-
den tartismak ve literatiir bilgileri ile birlkte sunmay1 uygun gérdik
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VAK'A TAKDiMI

S.A. 23 yaginda, ev kizi, protokol no. 1570762. Iki yildir kuru &k-
siiriik ve son bir ay icinde de kan tilkkiirme yakinmalari olan hasta,
1983 Agustos ayinda tetkik ve tedavisi i¢in Ankara haricindeki bir
hastaneye yatirilmis. Fizik muayene bulgular: ve gekilen akciger filmi
ile tomografisinde sag hiler bélgede goérilen yuvarlak, muntazam ke-
narh iki adet kitlenin eksplorasyonu igin 1.9.1983 tarihinde ameliyata
alinmig. Sag posterolateral torakotomi yapilmis ve sag ana pulmoner
arterin cikisindan baslayan, bir kismi sag iist lob i¢ine uzanan, orta-
lama 10x5x4 cm. capinda pulmoner artere ait oldugu goriilen anev-
rizmal dilatasyon tesbit edilmis. Bunun tizerine herhangi bir miidaha- .
lede bulunulmadan godgis kapatilmis. Postoperatif devrede hemopti-
zisi nedeni ile ileri tetkik ve tedavisi igin hastanemize sevk edilen has-
ta 6.9.1983 tarihinde hastanemize yatirilmistir. ’

Yapilan fizik muayenesinde : Genel durumu iyi, suur acik ve koo-
pere. TA : 110/70 mm Hg, Nb : 114/dak diizenli, Solunum : 20/dak,
Ates : 36.5 °C idi. Tiroid normalin 1/2 misli, difftiz hiperplazik olarak
palpe edildi. Gogliste sag posterolateral insizyon nedbesi mevcuttu.
Sol hemitoraks solunuma daha az katiliyordu. Bunun disinda, pato-
lojik solunum sesi duyulmadi. Kardiovaskiiler sistem muayenesinde
apex besinci interkostal aralikta midklavikiler hatta, pulmoner ikin-
ci kalp sesi sert, pulmoner odakta ejeksiyon kligi, trikiispit odakta
II'/6 den pansistolik tiftirim duyuluyordu. Karaciger kosta kenarinda
yvumusak vasifta palpe ediliyor, dalak nonpalpabl, batinda herhangi
bir kitle ele gelmiyordu.

Laboratuvar muayenesinde : Rutin idrar, Hb, BK, Hct ve kan bio-
kimyasinda 6zellik yoktu.

Normal oda havasi solurken alinan arteriyel kan gazi ¢alismasin-
da PO, : 71.8 mm Hg, PCO-: 32.3 mm Hg, PH : 7.58, TCO: : 30.5, HCO; :
29.8, hafif hipoksi ve respiratuar alkaloz mevcuttu. Akciger fonksiyon
testlerinde ZEV : 1.39 Lt (BTPS), ZVK : 1.49 LT (BTPS), ZVK % : 93
%, FRK : 3.45 Lt (BTPS), RV : 3.00 LT (BTPS), TAK : 4.49 Lt (BTPS).
RV/TAK % : 66 % olarak bulundu ve restriktif akciger fonksiyon bo-
zuklugu olarak yorumlanda.

Akciger grafisinde pulmoner konus belirginligi, sag hiler bolge-
de tlistte 3x3 cm. lik, ortada 4x3 cm. ebatlarinda, solda pulmoner ko-
nus hizasinda 2x2 cm. lik diger bir yuvarlak opasite, sol hemitoraks-



Ronjenital izole Sol Pulmoner Arter Yoklugu 489

da akciger vaskiilaritesinde azalma ve interkostal mesafelerde saga
oranla biraz daralma gorildd (Resim I-ID.

Elekrokardiyografisinde (EKG) sintzal tasikardi disinda o6zellik
yoktu.

Ekokardiyografi tetkikinde pulmoner hipertansiyon bulgulari tes-
pit edildi, sol ventrikiil, aorta ve sol atrium normal olarak degerlen-
dirildi.

Resim - 1 ) Resim - 2

3 m Ci*m TC-Siilfiir-Kolloid verilerek yapilan Kinetik Nukleer An-
jiografi galismasinda ana pulmoner arterde anevrizmatik dilatasyon
oldugu, sag pulmoner arter ve dallarinin uniform tarzda genisledigi,
sol pulmoner arterin kanlanmadig tespit edildi. (Resim III-IV). Akci-
ger perflizyon sintigrafisinde sol akcigerde total perfiizyon kaybi, sag
akciger én iist kisimda lokalize licgen tarzinda aktivite tutmayan bir
alan oldugu goruldi. KC-dalak sintigrafisinde karaciger sol lobunda-
ki biuyiime disinda bir 6zellik tespit edilmedi (Resim V-VI-VII).
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Resim - 3 Resim - 4

Sag kalp kateterizasyonunda PC : 12 mm Hg, PA : 52/24 ort. 40
mm Hg sag ventrikil : 52/3 mm Hg, sag atrium : 3 mm Hg. olarak
6l¢ildli. Pulmoner arteriografide sol pulmoner arterin bifurkasyon-
dan itibaren ampute oldugu, ana ve sag pulmoner arter ile dallarinda
anevrizmatik genislemeler tespit edildi. Sol akciger sahasmda siste-

Resim - 5 Resim - 6

mik dolasimdan kanlanan az miktarda kollaterallerin ge¢ dénemde
doldugu gorildi (Resim VIII). ;

Bronkoskopi ve bronkografi riskli olarak degerlendirildiginden
yvapilmadi.

Bu tetkikler sonucunda vak'a «Konjenital izole sol pulmoner ar-
ter yoklugu, ana ve sag pulmoner arter ile dallarinda anevrizmatik
dilatasyon, orta derecede pulmoner hipertansiyon» olarak tanimlandi.
Ana ve sag pulmoner arter ile dallarindaki anevrizmatik dilatasyon-
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larin pulmoner hipertansiyona sekonder olarak gelistigi disuntldi
ve hastanin herhangi bir cerrahi miidahaleden yarar gdrmeyecegine
karar verildi. Bu nedenle hasta digitalize edildi, hafif bir ditiretik te-
davisi ve muhtemel akciger enfeksiyonlarina kars: benzathin penicil-
lin proflaksisine baslanarak 23.9.1983 tarihinde haliyle taburcu edildi.

Resim - 7 Resm - 8

TARTISMA

Unilateral pulmoner arter yoklugu izole olarak bulunabildigi gibi
beraberinde konjenital kardiak malformasyonlarla da gorilebilir.
Kombine tipi izole tipin yaklasik tic misli daha sik gérilmektedir. Bu
konjenital kardiak anomaliler sikhik sirasma gore patent duktus ar-
teriozus, ventrikiiler septal defekt, Fallot tetralojisi. sag arkus aorta,
cift cikimlh sag ventrikiil, trunkus arteriozus, tirkispit atrezisi, buyik
damarlarin transpozisyonu, total anormal venéz dénts, aortiko pul-
moner pencere’'dir. Sag pulmoner arter yoklugu ile patent duktus ar- -
teriozusun, sol pulmoner arter yoklugu ile birlikte ise diger konjenital
kardiak malformasyonlarin daha sik gorildigu bildirilmektedir (8,
10). Ayrica pulmoner arterlerin ve bronkopulmoner sistemin geligimi
birbiriyle gok siki iliskilidir. Bu nedenle birlikte birgok bronkopulmo-
ner anomali bulunabilir. Hipoplazik akciger, bronsektazi, intralobar
pulmoner sekestrasyon unilateral pulmoner arter yoklugu ile birlikte
gorillen bu anomalilerden sayilabilir. Anomalinin yeri ve sekse gore
dagiliminda bir 6zellik ve kalitimla gecig bildirilmemistir.

Konjenital unilateral pulmoner arter yoklugunun olusumunda
pulmoner arterlerin embriyolojik anormal gelisimi rol oynamaktadir.
Pulmoner ark sistemi 8. inc1 aortik ark sisteminden, ventral ve dor-
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sal aortik tomurcuklar ile primer akciger tomurcugu olmak uzere
orijinini i¢ bolgeden almaktadir (6-8).

Schneiderman (9) sag pulmoner arter yoklugunu, trunkus arteri-
ozus, dolayisi ile pulmoner arterlerin yetersiz rotasyonuna, baglaya-
rak aciklar. Boéylece sag pulmoner arter aortikopulmoner septum ge-
lisirken aortik tarafta kalir. Bu teoriye gore sag pulmoner arteri ol-
mayanlarda o taraf asenden aortadan kanlanmaktdir. Anderson, Char
ve Adams (1) 1958 yilinda unilateral pulmoner arter yoklugunun pul-
moner arkin proksimal kisminin kesintiye ugramasi ile ilgili oldugu-
nu ileri siirmislerdir. Emanuel ve Pattison 1956 (4) yilinda sol pulmo-
ner arter yoklugunu bulbus kordisin formasyonundaki bir defekt ile
izah etmeye galismistir. Halen gegerliligini koruyan teori, unilateral
pulmoner arter yoklugunun, proksimal 6 inci aortik arkin rezorbsi-
yonu ve trunkus arteriozusun defektif septasyonu sonucunda olustu-

gu seklindedir (6,8).

Unilateral PA yoklugunda bltin vendz kan diger taraftaki akci-
gere gider. Cournand (2) ve arkadaslarimin yaptig1 deneysel ¢aligma-
larda pnémonektomi ve deneysel tek tarafli pulmoner arter ligasyo-
nundan sonra akut dénemde PA basinci ve sag ventrikiil basinc: art-
maktadir (2.8). Ancak 5-7 sene gibi uzun stireli takiplerde PA basin-
cmda % 80-85 oranmieda diisme olmaktadir. Bu anomalide pulmoner
hipertansiyon olusmasinin nedeni ise, fetal pulmoner yapinn kalici
olmasi veya pulmoner arterlerin miiskularitesindeki artma ile birlik-
te obliteratif intimal degisikliklerin bulunmasina baglanmaktadir (6).
Sol-sag sant da varsa pulmoner hipertansiyon ve pulmoner vaskiiler
rezistans daha hizl gelismektedir.

Unilateral PA yoklugunda ventilasyon/perfiizyon oram (VA/Q)
bozulmaktadir. Bu oran PA’in oldugu tarafta azalmakta ve bu akciger
tiim sag ventrikiil debisini almaktadir. Pulmoner arterin olmadig: ta-

rafta ise oran yiikselmekte ve bu nedenle de akciger 6li mesafesi art-
maktadir. Ventilasyon/perfiizyon oranindaki bu bozulma ytisek irti-
fa ve egzersizde, bazen ise cerrahiden sonra iyice belirginlesmekte,
hatta pulmoner édem gelisebilmektedir. Afetzede taraf akcigeri bron-
kial arterler ve interkostal arterlerle kanlanmalktadir.

Genellikle bronkial kan akim sol ventrikil outflow’unun % 25’i
civarinda olmaktadir,
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izole unilateral PA yoklugu vak'alarinin % 19'unda, konjenital
kardiak malformasyonlarla birlikte gorilen kombine vak'alarin ise
% 88 inde pulmoner hipertansiyon gelismektedir (6,8,5).

Pulmoner fonksiyon testleri ve bronkogram genellikle normaldir.
Bronkoskopide afetzede taraftaki bronslarda irregilarite, periferik
brongial konstriksiyonlar goriilebilir. Bu durum rekiiran akciger en-
feksiyonlar1 ve brongektazi icin predispozan bir faktordar.

~ Hastalarin sikayetleri respiratuvar ve ka_rdiovaskﬁler sistem ile
ilgilidir. En 6nemli respiratuar sikayetler vak'alarin % 80-90 1nda
sik tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 ve vak'alarmn % 10 unda géru-
len hemoptizi ve efor dispnesidir. izole vak'alar genellikle kardiovas-
kiiler yonden asemptomatiktir. Ancak izole unilateral PA yoklugu
vak'alarinin % 19 unda pulmoner hipertansiyon gelismekte ve buna,
ait semptomlar ortaya ckmaktadir. Bu vak’alarda sikayetler konje-
nital kardiak malformasyonlu hastalarinkine benzemektedir. Izole
unilateral pulmoner arteri olmayan valk’alarda erken yasta pulmoner
hipertansiyon gelismesi halinde sag ventrikil yetmezligi ve buna bag-
I 6liimler goriilmektedir. Pulmoner hipertansiyon gelismeyen hasta-
lar daha uzun yagayabilmektedir (6,8).

Fizik muayenede toraksta asimetri, afetzede taraf hemitoraksimin
az gelismesi, akciger seslerinde azalma, pulmoner hipertansiyon ge-
lismis ise pulmoner ikinci seste siddetlenme, ejeksiyon kligi, pulmo-
ner yetersizlige bagh ufirim, sag ventrikiiler 3. kalp sesi tespit edile-
bilir. Vak’alarin hemen timunde P-A akciger grafisinde her iki ak-
cigerin vaskiilaritesinde farkhlik, ilk defa Danelius tarafindan bildi-
rilmis olup afetzede tarafda pulmoner arteriyel sistemin olmayisina
delil olarak gosterilen hiler virgul (comma) isaretinin olmayisi, kal-
bin ve mediastenin hastaligin bulundugu tarafa kaymasi, o tarafta
interkostal mesafelerde daralma, diafragma yiikselmesi ve nadiren de
o taraf hemitoraksinm hipoplazik olusu gérilmektedir. Kalbin ve me-
diastenin sifti solunumdan etkilenmemektedir. EKG genellikle normal
olup pulmoner hipertansiyon geligirse sag aks deviasyonu bulunabilir.
Tomografi gekilmesi tani yéninden faydal olabilir. Akciger perfiiz-
yon sintigrafisi, anjiokardiografi (selektif pulmoner arteriografi) ke-
sin tan1 koydurucu yontemlerdir. Aort koki anjiosu ve selektif bron-
kial arteriografi tan1 konmas1 yéninden énemli oldugu kadar kom-
bine anomalilerde cerrahi tedavinin planlanmasi agisindan da yarar-
I yontemlerdir.
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Awyiricl tanida unilateral amfizem. brongektazi, pulmoner arteri-
yel sistemde koarktasyon ve diger anomaliler, unilateral akciger ve
pulmoner arter yoklugu, hyperlucent lung sendromu (Swyer-James
Send.) (11), pulmoner arter trombozu veya embolisi gbz éniinde bu-
lundurulmahdir. :

Hasta asemptomatik ve kardiyorespiratuvar disfonksiyon yoksa
herhangi bir tedavi gerekmez. Ancak vak'alar periyodik olarak takip
edilmelidir.

Cerrahi tedavi, vak’alarin izole veya kombine olmasina gore de-
gismektedir. :

Izole unilateral pulmoner arter yoklugu vak’alarinda radikal bir
cerrahi prosediir yoktur. Gelisen bronsektazi, intralobar pulmoner
sekestrasyon, masif hemoptizi nedeniyle hasta taraf akcigerinde lo-
bektomi veya gerekirse pnoémonektomi yapilabilir (6). Dimich’e go6-
re (10) pulmoner arterlerin embriyolojik olarak Ui¢ kaynaktan gelis-
meleri afetzede tarafta anastomoz yapabilecek bir pulmoner arterin
olabilecegini kuvvetle disundirmektedir. Lobektomi veya pnémonek-.
tomi yapmak amaciyla afetzede tarafa torakotomi yapildiginda sant
icin uygun bir pulmoner arter bulunup bulunmadig1 arastirilabilir.
Ayrica pulmoner hipretansiyona bagh konjestif kalp yetmezligi ge-
lisen ve tibbi tedaviye cevap vermeyen valk’alarda, pulmoner arteri
olmayan tarafa torakotomi yapilarak distal pulmoner damarlar eks-
plore edilir ve uygun damarsal yap: varsa safen ven grefti veya pros-
tetik greft intepozisyonu ile pulmoner arter devamhlig1 saglanabilir.
Bu tipte bir cerrahi prosediir ilk defa 1958 yilinda Anderson tarafin-
dan tavsiye edilmis ve yine ilk defa 1965 yilinda Kiefer tarafindan uy-
gulanmigtir. 1977'de Shakibi tarafindan ilk defa prostetik graft kul-
lanilarak izole sag pulmoner arter yoklugu vak’asinda pulmoner ar-
ter devamlilig1 saglanmistir (10).

Kombine unilateral pulmoner arter yoklugu vak’'alarinda pulmo-
ner vaskiler hastalik gelismeden &énce varsa sol-sag sant kapatilma-
hdir (8). Diger taraftan siyatonik konjenital kardiyak anomaliler ile
birlikte goriilen kombine unilateral pulmoner arter yoklugu vak'ala-
rinda afetzede tarafta yapilacak sistemik-pulmoner arter sant ameli-
yat1 hipoksiyi azaltmas1 yanisira afetzede tarafta pulmoner vaskiiler
vatagin gelismesinde yardimci olarak ilerde yapilabilecek korrektif
bir mudahale i¢in buyiik énem tasimaktadir. Bu amacla afetzede ta-
rafa torakotomi yapilarak pulmoner arterlerin direkt goriilmesi, hi-
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poplazik pulmoner arter veya anastomoz yapilabilecek boyutlarda
olup angio ile tesbit edilmemis bir pulmoner arter gudiigiu teshit edil-
diginde sistemik-pulmoner arter sant operasyonu yapilmas1 tavsiye
edilmektedir (6).

Ancak literatiir verileri kombine anomalilerde cerrahi mortalite
oraninin % 25-45 arasinda oldugunu gostermektedir. izole unilateral
pulmoner arter yoklugu vak'alarinda belirli bir mortalite orani bildi-
rilmemistir.

OZET

Bu yazida bir vak’'a miinasebeti ile nadir goérilen bir konjenital
anomali olan <«izole Unilateral Pulmoner Arter Yoklugu» klinik, ana-
tomopatolojik, embriyolojik ve cerrahi tedavi yéninden literatir ve-
rilerine dayanarak takdim edilmistir. Vak'amizda konjenital izole sol
pulmoner arter yoklugu ve sekonder olarak gelisen pulmoner hiper-
tansiyona bagl ana ve sag pulmoner arter ile dallarinda anevrizma-
tik dilatasyonlar saptanmigtir. Herhangi bir cerrahi girisim yapilma-
yan hastaya konservatif tibbi tedavi uygulanmstir.

SUMMARY

The Absence Of Isolated Left Pulmonary Ariery

Isolated unilateral absence of pulmonary artery is a rare conge-
nital anomaly. We are presentig a case report of such a malformation
with respect to its clinical, anatcmopathological, embryological and
surgical treatment. In our case there was isolated absence of left pul-
monary artery and aneurysmatic dilatations of the main-right pul-
monary artery and its branches sscondary to pulmonary hyperten -
sion. Surgical therapy was considered irrelevant for th1s case and she
was treated medically.
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