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Parsiyel pulmoner arter agenezisi olan
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ÖZET

Parsiyel pulmoner arter agenezisi olan olguda hemoptizi ve tanısal gecikme

Hemoptizi ölüm riski taşıyan önemli bir semptomdur. Günümüzde tanı yöntemlerindeki tüm gelişmelere rağmen etyolojisi
aydınlatılamayan hemoptizi olguları mevcuttur. Yirmi beş yaşında kadın hasta 5 yıl boyunca idiyopatik hemoptizi olarak
takip edilmiş ve tarafımızca parsiyel pulmoner arter agenezisi ve sistemik şant saptanmıştır. Embolizasyon yöntemi ile
yakınmaları kontrol altına alınan hasta nadir görülen bir etyolojiye sahip olması ve nedeni açıklanamayan hemoptizilerde
tanısal incelemenin pulmoner anjiyografiye kadar sürdürülmesine dikkat çekilmesi amacıyla sunulmuştur.
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Hemoptysis in a case with partial pulmonary artery agenesis and diagnostic delay
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Hemoptizi özellikle masif olduğunda hayati
önem taşıyan ve sıklıkla altta yatan ciddi bir pa-
tolojiye işaret eden önemli bir semptomdur. Var-
lığı hem hasta, hem de doktor için ciddi uyarıcı-
dır (1). Bu semptomun varlığında çok dikkatli
öykü alınması, ayrıntılı radyolojik inceleme ya-
pılması ve hızlı bir şekilde tanıya gidilmesi ge-
rektiği bilinmekte fakat bu her zaman mümkün
olmamaktadır. Hemoptizili olgularda yapılan
tüm incelemelere rağmen belirli oranda (%7-25)
hastaya tanı konulamamaktadır. Tanı konula-
mayan bu hastalar idiyopatik hemoptizi olarak
nitelendirilmektedir (1,2). 

Bu makalede 5 yıl boyunca idiyopatik hemopti-
zi olarak takip edilen, tarafımızca pulmoner vas-
küler anomali tanısı konulan bir olgu sunulmuş-
tur. İdiyopatik hemoptizi kabul edilmeden önce
hemoptizili olgulara tüm incelemelerin yapılma-
sı gerektiğine dikkat çekilmesi ve nadir görülen
diagnostik anjiyografi bulgularının paylaşılması
amaçlanmıştır. Ayrıca, vasküler anomaliye bağ-
lı hemoptizide tedavi yaklaşımı irdelenmiştir.

OLGU SUNUMU

Yirmi beş yaşında kadın hasta, 5 yıl önce hami-
lelik döneminde başlayan, aralıklarla tekrar
eden öksürük ve hemoptizi yakınması ile baş-
vurdu. Bu süre içinde çok sayıda hastane başvu-
rusu olmasına karşın tanı konulamamıştı. 

Tarafımıza ilk başvurusunda, 1 gün önce olan az
miktarda hemoptizi tariflemekte idi. Hemoptizisi
başvuru anında kesilmişti. Fizik muayene bulgu-
ları, rutin tetkikleri ve 2 yönlü akciğer grafisi
normaldi (Resim 1). Yapılan bronkoskopide ka-
nama odağı saptanamadı. Bilgisayarlı tomografi
(BT) ve yüksek rezolüsyonlu bilgisayarlı tomog-
rafi bulguları normaldi. Gastroenteroloji, kulak-
burun-boğaz konsültasyonlarında ve kanama di-

yatezi yönünden yapılan tetkiklerde patoloji sap-
tanmadı. Takibe alınan hastaya kanama tekrar-
larsa anında başvurması önerildi. 

Sekiz ay sonra yaklaşık 100 cc kanama şikaye-
ti ile tekrar başvuran hastaya acil bronkoskopi
yapıldı; sağ sistemde aktif kanama, mukozada
vasküler dilatasyon saptanması üzerine BT anji-
yografi çekildi. BT anjiyografi; sağ akciğer üst
ve alt loba giden pulmoner arter segmenter dal-
ları net olarak izlenememekte, bu alana doğru
uzanan, desendan aortadan orijin alan, paratra-
keal alanda seyreden, trakea ve sağ peribronşi-
yal alana uzanan arteryel vasküler yapılar mev-
cuttur, konjenital vasküler anomali şüphesi ola-
rak rapor edildi (Resim 2). 

Anomaliyi tam olarak aydınlatabilmek için sol
femoral venden girilerek, pulmoner anjiyografi
ile sağ femoral arterden girilerek, arkus-torakal
aortografi, sağ-sol subklavyen, sağ selektif in-
ternal mammarian arteriyografi ve sağ selektif
bronşiyal arteriyografi çekildi. Bu tetkikler sonu-
cunda sağ pulmoner arter üst ve alt dallarında
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Hemoptysis is an important respiratory symptom that may be fatal. Despite of the advanced diagnostic procedures, etiolo-
gy of hemoptysis in some patients remains unclear. The partial pulmonary artery agenesis and systemic shunt was detect-
ed by us, in a 25 year-old female patient which has been hemoptysis with unknown etiology for 5 years. Symptoms of the
patient was taken under control by embolisation procedure. The aim of this report is to take attention to this rare cause of
hemoptysis and to emphasize that pulmonary angiography should be considered in the diagnosis of the hemoptysis with
unknown etiology.

Key Words: Hemoptysis, pulmonary vascular malformation, embolisation.

Resim 1. Postero-anterior akciğer grafisi.



parsiyel agenezi ve pulmoner arter ile sağ bron-
şiyal ve sağ internal mammarian arterler arasın-
da şant ve fistül olduğu gözlendi (Resim 3-5). 

Takibinde hemoptizisi düzelen hastanın, çok şid-
detli öksürük yakınması devam etti. Öksürüğe
neden olabilecek tüm hastalıklar araştırıldı; her-
hangi bir patoloji saptanmadı. Ampirik antibiyo-
tik tedavisi uygulandı, ancak yanıt alınamadı.
Öksürük yakınmasının vasküler anomaliye bağ-
lanması, kronik öksürük nedeniyle yaşam kali-
tesinin bozulması ve masif hemoptizi riski taşı-
ması nedeniyle embolizasyon planlandı. 

Sine-anjiyografi eşliğinde, sağ internal mamma-
rian arter ve bronşiyal arter arasındaki fistülün
her bir yan dalı tek tek 5 adet “3D mikrocoil” ile
tıkandı. İşlem sonunda fistülün kaybolduğu gö-
rüldü (Resim 6). 

TARTIŞMA

Hemoptizi ayırıcı tanısında dikkate alınması ge-
reken çok sayıda hastalık vardır. En sık görülen
hastalıklar tüberküloz, bronşektazi, bronşit, ak-
ciğer kanseri ve pnömonidir. Hemoptiziye neden
olan hastalıkların görülme sıklığının incelendiği
seriler eskidir. Günümüzde özellikle infeksiyon-
lara bağlı hemoptiziler azalma eğiliminde ol-
makla beraber, gelişmekte olan ülkelerde tüber-
küloz özellikle masif hemoptizide ilk sırada yer
almaktadır (1,2). Vasküler anomalilere bağlı he-
moptiziler daha az görülmekte, bu grupta bulu-
nan hastalıklardan, sistemik vaskülarizasyonun
eşlik ettiği pulmoner arter agenezisi ise hemop-
tizi nedenleri listesinde en son sırada yer almak-
tadır (1). Bir derleme makalede 1974-2000 yıl-
ları arasında 108 pulmoner arter agenezisi olgu-
sunun yayınlandığı bildirilmiştir (3). 
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Resim 2. Bilgisayarlı tomografi anjiyografi kesiti:
Vertebra önünde desendan aortla ilişkili olduğu dü-
şünülen vasküler yapılar.

Resim 3. Pulmoner anjiyografide sağ pulmoner arter
üst ve alt dallarında agenezi.

Resim 5. İnternal mammarian arteriyografide şant
görünümü.

Resim 4. Bronşiyal arteriyografide şant görünümü.



Pulmoner arter agenezisi olan olgularda klinik
tablo birbirinden farklı olmakla beraber hastalar
genellikle tekrarlayan pulmoner infeksiyonlar
(%39), hemoptizi (%20) ve pulmoner hipertansi-
yona (%44) sekonder semptomlarla başvurmak-
tadır (3). Bu olgularda hemoptizi bizim olgumuz-
da da saptandığı gibi yoğun kollateral dolaşım ve
sistemik şantlar sonucu gelişir. Kollateral dolaşım
daha çok bronşiyal, subklavyen, interkostal ve
subdiyafragmatik arterler arasında görülür (3,4). 

Pulmoner arter agenezisi konjenital bir hastalık
olmasına rağmen tanı ileri yaşlara kayabilir. Bil-
dirilen olgularda tanı yaşı 0.1-58 arasında değiş-
mektedir. Tanı gecikmesinin nedeni bazı olgula-
rın semptom vermemesi ve semptomatik olgu-
lardaki bulguların nonspesifik olmasıdır. İlk
semptom tarihinden 30 yıl sonra tanı koyulan ol-
gular vardır (3,5). 

Kadın olgularda, gebelik döneminde pulmoner
hipertansiyona bağlı olarak semptomlar artış

gösterebilmektedir (3). Bizim hastamızda da
semptomlar ilk kez hamilelikte olmuş ve 2. ha-
milelik döneminde de artış göstermiştir. 

Pulmoner arter agenezisi nadir görülen bir hasta-
lık olduğu için tedavi yaklaşımı belirsizdir. Ge-
nelde hemoptizinin tam kontrolü cerrahi yakla-
şımla mümkün olmaktadır. Hastamızda hemop-
tizinin tam kontrolü için yapılması gereken cer-
rahi girişim sağ pnömonektomidir. Bu nedenle,
öncelikle embolizasyon tercih edilmiştir. Embo-
lizasyon hemoptizi olgularında oldukça etkili ve
güvenilir bir yöntemdir. Embolizasyon sonrası
çoğu zaman cerrahi girişime gerek kalmaz ya da
cerrahi işlem daha ileri tarihe ertelenir (6). Lite-
ratüre bakıldığında da embolizasyon sonrası he-
moptizi nüksü görülebilmektedir ve bu genellik-
le rekanilazyon ya da yeni kollateraller oluşması
nedeniyledir (7). Bizim hastamızda da ilk uygu-
lamadan 8 ay sonra hemoptizi tekrarlamış ve re-
kanalizasyon saptanmıştır. Embolizasyon işlemi
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Resim 6. Mikrocoil ile embolizasyon süreci, işlem sonunda fistülün kapandığı görülmekte. 
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2. kez yapılmıştır. Embolizasyon yapılan he-
moptizili olgularda takipte pulmoner infarkt geli-
şebilmektedir. Bu özellikle sistemik şantın oldu-
ğu pulmoner vasküler anomali olgularında daha
fazla görülmektedir (8,9). Bizim olgumuzda ta-
kip süresi içinde pulmoner infarkt ile uyumlu kli-
nik ya da radyolojik bulgu saptanmamıştır.

Hamilelik ve yüksek irtifada yaşama semptom-
ları artırmaktadır. Hastaların bu yönden bilgilen-
dirilmeleri önerilmektedir. Tarafımızca hastamıza
doğum yapmaması konusunda tavsiyede bulu-
nulmuştur. Hastamız halen asemptomatik olup
takibimiz altındadır. 

Sonuç olarak; nedeni açıklanamayan hemoptizi
olgularında pulmoner anjiyografi tetkikinde ge-
cikilmemelidir. Pulmoner vasküler anomaliye
bağlı hemoptizi tedavisinde girişimsel yöntemler
cerrahi rezeksiyona iyi bir alternatiftir, uygun ol-
gularda cerrahi rezeksiyon öncesi denenmesi
gerekir.
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