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SWYER-JAMES-MC LEOD SENDROMU ILE HENOCH-SCHONLEIN PURPURASI
BIRLIKTELIGI: OLGU SUNUMU
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OZET

Swyer-James-Mc Leod Sendromu (SJS) radyolojik bir antite olup tek veya iki tarafli olmakla
beraber genelde tek tarafli akciger hiprlusensi ve tutulan taraftaki akciger arteriel aginin yetersiz
izlenmesi ile karakterize bir hastaliktir. Hastalikta obstruktif pulmoner arteriel hipoplazi esas
olmakla beraber kesin defekt tam olarak bilinmemektedir. SJS ile Henoch-Schonlein Purpurast
birlikteliginin literatiirde bildirilmemis olmasi nedeniyle olgunun sunumu uygun gorilmiistiir.
Anahtar Kelimeler: Swyer-James-Mc Leod Sendromu, Henoch-Schénlein Purpurasi, vaskulit
SUMMARY

Coincidence of Swyer-James-mcLeod Syndrome with Henoch-Schénlein Purpura: A case Report
Swyer-James-McLeod Syndrome (SJS) is a radiologic entity with hiperhicency of one or two side
of lungs, and barely visible pulmonary arterial network on the abnormal side of the lung, In that
disease, pulmonary arterial hypoplasia must be present for the diagnosis of this disease. However,
main cause of obstructive pulmonary defect is not known. Since there is no report about the
coincidence of SJS with Henoch-Schénlein Purpura in literature, case is presented.
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GIRIS

Tek tarafli hiperlusent akciger (akciger
parenkiminde hava/solid doku oraninin hava
lehine artmasi) patolojisine yol agan

oksiiriik  sikayetleriyle poliklinigimize
bagvurdu. Beg giin once; kalgalarindan
baglaylp  bacaklarina dogru  yayilan
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nedenlerden biri de, ilk kez Swyer ve James
tarafindan  tamimlanan  Swyer-James
Sendromu (SIS)’dur (13). Daha sonra
McLeod, tek tarafl hiperlusensi ve azalmig
damar yapilariyla karakterize ilk seriyi
yaymnlamigtir  (12). Henoch-Schonlein
Purpurast (HSP) karakteristik cilt lezyonlart,
sindirim  sistemi, eklem ve bobrek
tutulmalariyla seyreden ve nedeni kesin
olarak bilinmeyen bir vaskiilit sendromudur
(4). HSP ile SJS birlikteliginin literatiirde
bildirilmemis olmasi nedeniyle olgunun
sunumu uygun goriilmiistiir.
Olgu:

Sekiz yasindaki kiz hasta, cilt dokiintiileri,
karin agrisi, eklem agrist ve aralikli gelen

kasmtisiz, kirmiz1 dékiintiilerinin oldugu ve
son 3 giindiir de el ve ayak bileklerinde
sisliklerin bagladig1 6grenildi. Ozge¢misinde
bir yasindan beri tekrarlayan oksiirik,
balgam c¢ikarma ve ates sikayetleri olan
hastanin, bir ¢ok kereler ayaktan ilag tedavisi
gordiigii 6grenildi. Aralarinda akrabalik
bulunmayan saglikli anne ve babanin {igiincii
cocugu olup ailede benzer hastalik hikayesi
bulunmamaktayd.

Fizik muayenesinde; atesi 37.50C, kan
basmect: 100/60mmHg, nabi1z:96/dk, viicut
aguligi:15kg (%3’in altinda), boy:130 cm
(%3’tn altinda). Ciltte her iki gluteal
bolgeden baglaylp ayak bileklerine kadar
uzanan, yaygimn, kagmtisiz, basmakla
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solmayan mor-menekge renginde purpurik
dokiintiileri  vardi.  Solunumu  rahat,
dinlemekle sol akciger orta ve alt zonlarda
tuber sufl almiyordu. Her iki el ve ayak
bilegi eklemleri sis ve hareketle agnli idi.
Parmak uglarinda ¢omak parmak goriintiisii
izlendi. Diger sistem muayeneleri ise
normaldi.

Laboratuvar incelemesinde: idrar analizi
normal, eritrosit sedimentasyon hiz
60mm/saat, periferik kan yaymasinda atipik
hiicre gozlenmedi. Trombositleri bol ve
kiimeli idi. Karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri,serum kompleman (C3,C4) diizeyleri
ve immunglobulin degerleri normaldi. Alfa-1
antitripsin ve terde klor konsantrasyonu
normal  degerler arasmnda  bulundu.
Antistreptolizin O (AS0):600 U/L, romatoid
faktori negatif, C-reaktif protein: 14mg,
HbsAg: negatif, derin trakeal aspirasyon
kiiltirinde alfahemolitik streptokok iiredi.
Hastanin tibia 6n bolgesindeki lezyonlu
bolgeden cilt ve cilt alt1 insizyonel biopsisi
alindi.  Biopsinin 1tk mikroskobu
incelemesi, tim dermal ve deri alti

hicrelerinin eglik ettigi iltihabi hiicre
infiltrasyonu bulgulariyla, purpurik
lokositoklastik vaskiilitle (LKV) olarak
degerlendirildi. Akciger grafisinde; iki
akciger arasinda belirgin lusensi farki ve
inspirasyonda  mediastinal  yapilarin
etkilenen sol tarafa dogru yer degistirdigi
izlendi. Toraksin, Bilgisayarli Tomografi
(BT)’sinde, solda hiperlusent akciger
parenkimi ve pulmoner arterlerde hipoplazi,
sol akciger alt lop postero-bazal segment

lokalizasyonda kistik alanlar iceren solit -

lezyonlar izlendi (Sekil-1). Bronkografi’ de
solda belirgin olmak {izere her iki akciger
orta ve alt lopta sakkiiler tip bronsiektazi
goriinimi vard: (Sekil-2). Hastanin solunum
fonksiyon testlerinde FVC degerlerinde
azalma disinda patoloji saptanmadi. Teknik
olanaklar  elvermediginden  pulmoner
anjiografi yapilamadi.

Hastaya bu klinik ve laboratuvar bulgulartyla
SIS ve HSP tanilarn kondu. Enfeksiyonu
nonspesifik olarak tedavi edildi. Izlemi
swrasinda dokdintiileri, eklem sisligi ve karin
agrilan kayboldu. Bronsiektazi tedavisi icin

bolgesinde kiiclik damarlarda, 6zellikle Ust
dermisde yogun olmak iizere damar
duvarinda bol miktarda l6kositlerin,
eritrositlerin  ve az

olarakta plazma

yapilan gogiis cerrahisi konsiiltasyonunda;
yaygin bronsiektazisi nedeniyle cerrahi
girigimin uygun olmadigi belirtildi. Hasta
profilaktik antibiyotik ve uygun postural
drenaj onerileriyle taburcu edildi.

Sekil 1. Toraksin BT’de solda hipoplazik akciger parankimi, sol alt loppostero-bazal
segment lokalizasyonlu kistik alanlar iceren solit lezyonlar
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Sekil 2. Bronkografide her iki akciger orta ve alt lopta sakkiiler tip brongiektazik alanlar

TARTISMA

SJS’nun  etiyopatogenezi tam olarak
bilinmemekle beraber cocukluk c¢aginda
gecirilmis enfeksiyonlara (6zellikle
adenoviruslar) sekonder gelisen brongiolitis
obliterans oldugu diigiiniilmektedir (9).
Bunun sonucunda etkilenen akciger
dokusunda yetersiz gelisme ve pulmoner kan
akiminda azalma ortaya ¢ikmaktadn (6,7,9-).
Hastalik erigkin caga kadar asemptomatik
kalabilecegi gibi Oksiiriik, erken yasta
balgam c¢ikarma, efor dispnesi gibi
tekrarlayan akciger enfeksiyonu bulgulan
gosterebilir. Olgumuz da bu tiir sikayetlerden
dolay1 1 yagindan beri aralikli tedavi gérme
hikayesi bulunmaktaydi.

SJS’ da tani, genellikle radyolojik olarak
konmaktadn (8). SJS’ de radyolojik ana
bulgular, lober ve tek tarafli hiperlusent
akciger ile birlikte insprasyonda azalmig
akciger hacmi ve akciger damarlanmasinda

" belirgin azalmadir (3). SJS’ da bronkografik

olarak brong duvar1 diizensizlikleri ve

brongiektazik degisiklikler izlenir (8,9)."

Olgumuzun da bronkografisinde sakkiiler
tarzda yaygin brongiektazi saptanmustir

(Sekil-2). BT, parankimal hasarin tespiti,
pulmoner vaskiiler dagilimi gostermesi ve

brongiektazik degisiklikleri iyi gdstermesi
nedeniyle SJS’nin tanisinda Onemli rol
oynamaktadir (8). Yine BT’nin
hiperlusensiye neden olan santral brongiol
obstriiksiyon, kist ve damarsal bozukluklarmn
ayirict tanisinda da onemli yeri oldugu
bildirilmektedir (13,14). Bizim olgumuzun
BT bulgulari, sol akciger hacminde azalma,
kiiciik ve ince periferik pulmoner arterler,
brongiektazi ve atelektazi ve atelektazik
alanlar geklindeydi (Sekil-1).

Benzer akciger bulgularma yol agabilecek
diger hastaliklar acisindan yaptigimiz
laboratuvar incelemelerde alfa-1 antitripsin
ve terde klor konsantrasyonu normal
bulundu. Hastanin aile hikayesi ve
gastrointestinal ~ sistem  gikayetlerinin
bulunmayigt ve laboratuvar sonuglari, olasi
kistik fibrozis ve alfa-1 antitripsin eksikligini
ekarte etmistir, Immotil Silia Sendromu’ nun
kesin tanisi ise ancak nazal veya brong
mukozasinin videomikroskop altinda silier
hareketlerin dakikalik vuru sayilarinin
izlenmesiyle konabilmektedir. Bu iglem
teknik imkansizlik nedeniyle yapilamamigtir.
Ancak paranazal siniis grafisinde belirgin bir
patolojinin olmamasi ve sakkarin testinin
normal  bulunmasiyla  bu  tamidan
uzaklagilmustir,
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Lokositoklastik vaskiilit (LKV) ise, cilde
ozgii ve karekteristik olarak l6kositoklazis
gosteren kiiglik damar vaskiilitidir. Cok
cesitli hastalik ve durumlara eslik eden bu
mikrovaskiilitin ¢ocukluk ¢aginda en sik
rastlanilan ornegi HSP’dir. (1,2). HSP’nin
tam patogenezi bilinmemektedir. Glomeriiler
lezyonlarda  gosterilen 1gA ve C3
depolanmasi, hastaligin; degisik antijenik
uyarilarla olugsan immiin komplekslerin
meydana  getirdigi ~ immiinopatolojik
~olaylarla olustugunu diigiindirmektedir
(5,11). Bu antijenik uyarilar arasinda; ¢ok
cesitli enfeksiyonlar (iist solunum yolu
enfeksiyonu-USYE, streptokok faranjiti, su
cicegi, kizamik, hepatit v.s.), gida allerjileri,
astlama ve bocek 1sirmast bulunmaktadir
(2,7). Hastamizda bu antijenik uyarilar
acisindan yaptigimiz incelemelerde, yakin
bir dénemde dokiintiilii hastalik, USYE ve
asilama hikayesi bulunmuyordu.
Laboratuvar olarak  da  karaciger
fonksiyonlar1 normal, HbsAg negatif idi.
Ancak bronkoskopi sirasinda alman balgam
kiiltiirtinde alfahemolitik streptokok {iiredi.
Antijenik uyarinin bu enfeksiyon sonucu

herhangi bir LKV tipiyle birlikte
goriildiigiine dair bilgiye rastlayamadik. Biz
olguyu, SJS sendromundaki akciger
enfeksiyonunun neden oldugu antijenik
uyart sonucu gelisen HSP geklinde
yorumladik. Bu olgu nedeniyle, kronik
akciger hastaliklarinin seyri esnasinda
olugabilecek enfeksiyonlarin, vaskulit
sendromlar1 agisindan bir risk faktori
olabilecegi akilda bulundurulmalidir.
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