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Giriþ

Swyer James (Mac Leod) sendromu tek taraflý akciðer

hiperlusensi ve tutulan taraftaki pulmoner arteriel

akýmýn yetersiz izlenmesi ile karakterize bir hastalýktýr

(1). 17450 Akciðer fýlminin incelenmesinde prevalansý

%0.1 olarak bulunmuþtur (2). Genellikle rutin iþlemler

sýrasýnda çekilen göðüs radyografisinde tek akciðerin

veya lobun hiperlüsen görülmesi ile þüphe edilen ve

hastanýn bronkoskopi, bilgisayarlý tomografi, akciðer

ventilasyon/perfüzyon sintigrafisi ve anjiyografi gibi

tetkiklerle deðerlendirilmesi sonrasýnda taný

koyulabilen bir sendromdur (3).

Semptomatik olanlarda küçük yaþlarda teþhis

edilebilir, ama asemptomatik hastalarda baþka

nedenlerle çekilen akciðer grafileri sonucu fark edilir.

Semptom varsa, bunlar genellikle nefes darlýðý,

öksürük, balgam çýkarma ve hemoptizidir.

Hikayelerinde geçirilmiþ solunum yolu enfeksiyonlarý

mevcuttur. Oldukça nadir görülen bu sendromu

literatür bilgileri ýþýðýnda tartýþmayý uygun bulduk.

Olgu Sunumu

Kýrkdört yaþýnda bayan hasta, çocukluðundan beri

solunum yolu hastalýðý nedeniyle müteaddit defalar

doktora baþvurmuþ. 13-14 yaþlarýnda sýk enfeksiyon

ataklarý nedeniyle bronkoskopik tetkik yapýlmýþ, fakat

patoloji saptanmamýþ. Hastanýn bize baþvurusundan

üç ay önce öksürük ve eforla gelen nefes darlýðý

þikayetleri ile doktora gittiði, çeþitli medikal tedaviler

verildiði, þikayetlerinin düzelmemesi nedeniyle

hastanemize sevk edildiði belirlendi

Hastanýn yapýlan fizik muayenesinde; dinlemekle

saðda solunum sesleri doðal fakat solda yaygýn olarak

solunum sesleri azalmýþtý. Ek ses, ral-ronküs yoktu.

Kalp ve batýn muayenesi doðaldý. Diðer sistem

muayeneleri normaldi.

Kan basýncý 130/70 mmHg, nabýz dakikada 84 ve

düzenli, ateþ 36.7°C idi. Hemoglobin 14.1 gr/dl,

lökosit 5000/µL, sedimentasyon 1 mm/saat,

biyokimyasal tetkikleri normaldi. Elektrokardiyografi

(EKG) normal olarak deðerlendirildi. Solunum

fonksiyon testlerinde; zorlu vital kapasite (FVC):

%43, birinci sanayideki zorlu ekspiratuvar volüm

(FEVý): %36, Tiffeneau indeksi (FEVý/FVC): %84,

Özet

44 yaþýnda kadýn hasta öksürük ve efor dispnesi yakýnmasýyla kliniðimize baþvurdu. Akciðer grafisinde sol
hemitoraksta hiperlüsensi, akciðerlerin bilgisayarlý tomografisinde (BT) sol akciðerde havalanma artýþý,
damarlanmada ise azalma saptandý. Sintigrafide sol akciðerde diffüz, uyumlu ventilasyon/perfüzyon defekti
mevcuttu. Pulmoner anjiografide sol ana pulmoner arter ve dallarýnda hipoplazi görüldü. Bu bulgularla
hastaya Swyer-James (Macleod�s) sendromu tanýsý kondu. Bu nadir klinik olguyu literatür eþliðinde sunmak
istedik.

Anahtar kelimeler: Swyer-James Sendromu, Macleod sendromu, hiperlüsensi, anjiografi.

Abstract

Swyer-James (Macleod�s) Syndrome: A case report

44 year-old female patient with a history of cough pain and exercise induced dyspnea admitted to our clinic.
The chest x-ray revealed hyperlucency of the left lung. Computerized tomography with increased aeration
and decreased vascular structures were observed on the left lung. There was a diffuse matched
ventilation/perfusion defect on the left lung. MR angiography showed hypoplastic left main pulmonary
artery and its branches. The patient was diagnosed as �Unilateral hyperlucent lung syndrome-Swyer-James
(Macleod�s) Syndrome�. We wanted to  present this rare case in the light of the current literature.
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tepe ekspiratuvar akým: zirve akým hýzý (PEF): %48,

zorlu ekspiratuvar volümün %25-75�indeki akým hýzý

(FEF 25-75): % 23 olarak bulundu. Arter kan gazý

incelemesinde; pH:7.40, PO2:76 mmHg, PCO2:33.8

mmHg, oksijen saturasyonu %SaO2: %95.3 olarak

saptandý.  Ekokardiyografide, ejeksiyon fraksiyonu

%65, birinci derece aort ve mitral yetmezliði,

pulmoner arter basýncý 30 mmHg olarak bulundu.

Total IgE: 682 IU/ml (üst sýnýr 100 IU/ml), prick testi

normaldi. Alfa 1 antiripsin düzeyi normal

sýnýrlardaydý.

Çekilen postero-anterior (PA) akciðer grafisinde sol

hemitoraksta belirgin hiperlüsensi ve sol hemitoraksta

minimal küçülme saptandý. Sol hilüs ileri derecede

küçük izleniyordu (Þekil 1). Toraksýn BT�de sað ana

pulmoner damar ve sað akciðer vaskülaritesi normal

 görünümdeyken, sol ana pulmoner damar hipoplazik

ve dallarý normalden ince görünümdeydi. Ayný

zamanda sol akciðer saða nazaran ileri derecede

hipodens izlendi (Þekil 2).

Þekil 1: PA akciðer grafisinde sol hemitoraksta artmýþ hiperlüsensi

Akciðer perfüzyon-ventilasyon sintigrafisinde; sol

akciðerin tümünde saða göreceli olarak belirgin

azalmýþ ve heterojen perfüzyon daðýlýmý izlendi.

Ayrýca sol akciðer üst lob süperior ve inferior lingula,

alt lob anterobazal ve laterobazal segmentlerde

hipoperfüzyonun daha belirgin olduðu saptandý (Þekil

3 a). Ventilasyon sintigrafisinde sol ana bronþlarda

radyotraser daðýlýmý izlenirken, diðer küçük hava

yollarýnda ventilasyonun mevcut olmadýðý izlendi

(Þekil 3 b).

Þekil 2: Sol akciðerde havalanma artýþý ve pulmoner arter ve
dallarýnda hipoplazi

Þekil 3a: Sol akciðerdeki perfüzyon defekti

MR anjiografide; sol akciðer hiler bölgede ve özellikle

periferde azalmýþ vaskülerite izlendi (Þekil 4).

Mevcut bulgular ýþýðýnda, hasta tek taraflý (sol) saydam

akciðer sendromu (Swyer-James, Macleod sendromu)

olarak kabul edildi.
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Þekil 3b: Sol akciðerin tümünde azalmýþ heterojen ventilasyon
defekti

Þekil 4: MR anjiografide; sol pulmoner arter hipoplazik
görülmektedir.

Tartýþma

Hastalýk ilk olarak 1953�de Swyer ve James tarafýndan

6 yaþýnda bir erkek çocukta tanýmlanmýþ olup, 1 yýl

sonra Macleod tarafýndan 9 eriþkin vakada

bildirilmiþtir (4, 5). Küçük yaþlarda çeþitli nedenlerle,

daha çok adenovirus enfeksiyonlarý ile oluþan

bronþiolitis obliterans sonucunda ortaya çýkan bir

sendromdur. Olgumuz bize gelene kadar (44 Yaþ)

Macleod sendromu tanýsýný almamýþtý. Genellikle

eriþkin çaðda asemptomatik olmakla birlikte öksürük,

azalmýþ egzersiz toleransý, hemoptizi ve kronik akciðer

enfeksiyonlarý ile hastaneye baþvuran hastalar da

vardýr (6). Olgumuz da bebeklik ve çocukluk

dönemlerinde sýk sýk solunum yolu enfeksiyonu

geçirdiðini ifade etmiþtir.

Tek taraflý saydam akciðer nedenlerinin irdelendiði

40 hastalýk bir seride; Swyer-James (Macleod)

sendromu % 45 oranýnda görülürken; lokalize

amfizem, konjenital hipoplastik pulmoner arter, masif

pulmoner embolinin ise ayrý ayrý %10 oranýnda

görüldüðü, bronþ  karsinomu, radyoterapi sekeli,

Poland sendromu ve benign intrabronþial neoplazmýn

ise daha az oranda görüldüðü tespit edilmiþtir (7).

Swyer-James (Macleod) sendromunda genellikle

tutulan tarafta bronþektazi bulunmasýna raðmen

olgumuzda bronþektaziyi düþündüren balgam çýkarma

ve hemoptizi yakýnmasý hiç olmamýþtýr. Dinleme

bulgusunda bronþektaziye özgü orta-kaba raller yoktu.

Tomografi tetkikinde de bronþektaziyi düþündürecek

görüntüler saptanmamýþtýr.

Solunum fonksiyon testlerinde genellikle hafif-orta

derecede obstrüktif tip bozukluk saptanýrken (8),

olgumuzda, muhtemelen SFT manevrasýna

uyumsuzluktan dolayý, orta derecede restriktif tipte

yetmezlik saptandý.

Bronkoskopi, endobronþiyal bir lezyonu ekarte etmek

için yapýlabilir. Bronkoskopik tetkiki olgumuz kabul

etmediði için yapamadýk.  Bilgisayarlý akciðer

tomografisi parankimal hasarýn tespiti, pulmoner

vasküler daðýlýmý göstermesi ve bronþektazik

deðiþiklikleri iyi göstermesi nedeniyle Swyer-James

(Macleod) sendromunun tanýsýnda önemli rol

oynamaktadýr (6, 9). Olgumuzun tomografik

tetkikinde, sol pulmoner arter dallarýnýn hipoplazisi

ve akciðerde aþýrý havalanma artýþýnýn olmasý Swyer-

James (Macleod) sendromu lehine deðerlendirildi.

Ventilasyon-perfüzyon sintigrafisinde etkilenen

akciðerde anlamlý düzeyde azalmýþ perfüzyon

belirlenirken ventilasyon fazýnda azalmýþ gaz alýþveriþi

izlenir. Akciðer perfüzyon defekti pulmoner

damarlarýn periferik damarlarýnýn normal

geliþmemesinin bir sonucudur (10,  11). Olgumuzun

akciðer perfüzyon-ventilasyon sintigrafisinde de; sol

akciðerin tümünde saða göreceli olarak belirgin

azalmýþ ve heterojen perfüzyon ve ventilasyon

daðýlýmý izlendi.

Tanýda altýn standart yöntem olan bir baþka tetkik de

pulmoner anjiografidir (12). Pulmoner anjiyografide;

etkilenen taraf pulmoner arter ve dallarý normalden

küçük ve hipoplastik olarak izlenir. Olgumuzun toraks

MR anjiografi tetkikinde sol pulmoner arter dallarýnýn

saða nazaran hipoplazik ve periferik vasküler

dallanmanýn azaldýðýný gözlemledik.
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Swyer-James (Macleod) sendromlu olgularda prognoz

genellikle iyidir. Yapýlacak tek þey tekrarlayan

enfeksiyonlarý engellemek ve tedavi etmektir.

Bronþektazisi olan olgularda kontrol altýna alýnamayan

enfeksiyonlar ve hemoptiziler olursa cerrahi tedavi

(rezeksiyon) gerekebilir.
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