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Tekrarlayan Akciger Enfeksiyonu Tanisi
Alan Infantlarda Ender bir Kardiyak
Patoloji: Konjenital Pulmoner Ven Stenozu

A Rare Cardiac Abnormality in Infants with
Diagnosed As Recurrent Pulmonary Infections:
Congenital Pulmonary Vein Stenosis

OZET Konjenital pulmoner ven stenozu (PVS) izole veya diger konjenital kalp hastaliklar ile bir-
likte saptanabilen nadir bir kalp anomalisi olup kétii prognoza sahiptir. Tani konulmasi, yenido-
gan ya da erken infantil dénemde pulmoner vendz konjesyona bagl 6ksiiriik, takipne, siyanoz gibi
solunum sistemi bulgular: nedeni ile akciger enfeksiyonu, immiin yetersizlik, bronkopulmoner
displazi gibi yanls tanilar aldigindan tan1 konulmasi gecikebilir. Bu galismada, ekokardiyografik
olarak tani konulan ve anjiyografik olarak tanisi dogrulanan ve bagari ile operasyonu yapilan par-
siyel anormal pulmoner venéz doniis anomalisinin eslik ettigi ve konjenital PVS'li iki olgu sunul-
du.

Anahtar Kelimeler: Akciger ven; bronkopnémoni

ABSTRACT Congenital pulmonary vein stenosis (PVS) is a rare cardiac abnormality either isolated
or associated with other congenital heart defects and has a poor prognosis. The diagnosis may be late
because it presents with symptoms of respiratory system secondary to pulmonary venous conges-
tion, such as cough, tachypnea and dyspnea in newborn period or early infancy, it may be misdi-
agnosed as pneumonia, immunodeficiency, bronhcopulmonary dysplasia. Herein, two cases with
congenital PVS which are associated with partially anomalous venous return and are successfully
operated were reported.

Key Words: Pulmonary veins; bronchopneumonia
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ulmoner ven stenozu (PVS) nadir goriilen ve sonuglar1 kétii olan bir

patolojidir. Konjenital ya da sonradan kazanilmis olabilir. Konjenital

kalp hastaliklar1 arasinda siklig1 %0.4’tiir.! Cocuklarda edinilmis PVS
genellikle anormal pulmoner venéz doniis operasyonlar1 sonrasinda gorii-
liir. Prematiirite, bronkopulmoner displazi, Down sendromu PVS i¢in risk
faktorleridir.? Konjenital PVS ise oldukc¢a nadir bir patoloji olup dispne, ta-
kipne, santral siyanoz, akciger filminde pnémonik infiltrasyonu diisiindii-
ren pulmoner venoz konjesyon bulgulari nedeni ile akciger enfeksiyonlari,
bronkopulmoner displazi gibi durumlarla karigtirilarak tani almalar gecike-
bilir. Tan1 genellikle noninvaziv testler ile konulabilir. Ekokardiyografi
(EKO), manyetik rezonans goriintiilleme (MRG), bilgisayarli tomografi (BT)
spiral anjiyografi, radyontiklid perfiizyon goriintiileme testleri ile saghikh bir
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sekilde bircok olguda tan1 konulabilirken, bazi olgu-
larda kateter-anjiyografi gibi invaziv girisimler ge-
rekebilir.

Bu ¢alismada, uzun stire sik tekrarlayan akci-
ger enfeksiyonu tanisi ile takip edilerek gesitli an-
tibiyotik tedavileri almis olan konjenital PVS olan
iki olgu sunulmustur.

IOLGU SUNUMLARI
OLGU 1

Sekiz aylik kiz hasta, son bir hafta igerisinde artan
nefes darlig1 ve morarma yakinmalar ile hastane-
mize getirildi. Oykiistinden dogumundan beri agir
terleme, emerken ¢abuk yorulma yakinmalarinin
oldugu, bir¢ok kez solunum sistemi enfeksiyonu ta-
nist ile ila¢ kullandig: ve bir kez pnémoni tanisi ile
hastanede yatirilarak tedavi gordiigii 6grenildi. Fi-
zik muayenesinde viicut agirligi: 8 kg (5-10. persen-
til), kalp tepe atimi: 124/dakika ve nabiz oksimetri
cihazi ile 6l¢tilen oksijen satiirasyonu %85 idi. Solu-
num dispneik, takipneik olup, palpasyonda karaci-
ger midklavikiiler hatta 3-4 cm ele gelmekte idi.
Kardiyovaskiiler sistem muayenesinde S2 sert, sol
iist parasternal bolgede 2/6 siddetinde sistolik tifiirii-
mi saptandi. Telekardiyografide; kardiyotorasik
oran 0.6 idi ve akciger vaskiilaritesi artmigt1. Trans-
torasik EKO’da sag kalp bosluklar1 belirgin olarak
genisti ve 2 boyutlu ¢ap1 7 mm olan, renkli Doppler
ile sagdan sola santli sekundum atriyal septal defekt
(ASD) saptandi. Hafif trikiispit kapak yetersizligi
yolu ile sag ventrikiil basinc1 80 mmHg olarak he-
saplandi. Sol pulmoner venlerin vertikal ven yolu
ile innominate vene, sag pulmoner venlerin ise di-
rekt olarak sol atriyuma agildig, ancak sag tist ve alt
pulmoner venlerin sol atriyuma agildiklar1 yerde
renkli Doppler ile tiirbiilans oldugu goriildi. CW
Doppler ile sag tist pulmoner ven akim hizi 2.8
m/saniye, sag alt pulmoner vende akim hiz1 2.4
m/saniye olarak saptandi (Resim 1). Kalp kateteri-
zasyonunda, pulmoner arter sistolik basinci 89
mmHg olup sistemik diizeyde idi, sag alt pulmoner
ven basinci 25 mmHg, sag {ist pulmoner ven basin-
c1 32 mmHg olarak normalden yiiksek saptanda.
Anjiyokardiyografik  incelemede transtorasik
EKO’da tespit edildigi gibi sol pulmoner venlerin
innominate vene, sag pulmoner venlerin sol atriyu-
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RESIM 1: Transtorasik ekokardiyografide sag pulmoner venlerin acilma
yerinde tirbilan akim ve CW Doppler ile saptanan akim hizlanmasi.

RESIM 2: Anjiyografide sol pulmoner artere yapilan enjeksiyonun venéz
doniis fazinda sol pulmoner venlerin vertikal vene acildigi izleniyor.

ma direkt olarak acildig: goriildii. (Resim 2) Cerra-
hi sirasinda sag pulmoner venlerin hipoplazik oldu-
gu, sol atriyuma acilma yerlerinde darlik oldugu
goriildi. Sag pulmoner venlerdeki darlik perikard
yamast ile genisletildi. Cerrahi sonras: hasta halen
takip edilmekte olup, EKO ile incelemeyle sag iist
pulmoner ven anastomoz bolgesinde CW Doppler
ile 2.5 m/saniye’lik akim hizi mevcuttur.

OLGU 2

Yedi aylik erkek hasta, son 1 ayda belirgin hale ge-
len nefes darlig1 ve morarma yakinmalar ile geti-
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rildi. Fizik muayenesinde viicut agirligi: 4.8 kg (3
persentil altinda), kalp tepe atimi: 144/dakika, ok-
sijen satlirasyonu nabiz oksimetri cihazi ile %92 idi.
Solunum dispneik ve takipneik olup, interkostal ce-
kilmeleri mevcuttu. Kardiyovaskiiler sistem mua-
yenesi ikinci kalp sesinin sert olmasi disinda
normaldi. Elektrokardiyografide; sag ventrikiil hi-
pertrofisi ve sag aks sapmas: mevcuttu. Telekardi-
yografide; kardiyotorasik oran 0.6 idi ve akciger
vaskiilaritesi artmigti. Transtorasik EKO ile incele-
mede; sag kalp bosluklarinda belirgin genigleme ve
soldan saga santh (siniis venosus tipi) kii¢iik atriyal
septal defekt saptandi. Sag pulmoner venlerin sag
atriyuma ve sol pulmoner venlerin sol atriyuma
acildig1, pulmoner arterin genis oldugu saptandu.
Ayrica, hafif pulmoner yetersizlik yolu ile hesap-
lanan pulmoner arter diyastolik basinci 35 mmHg
idi. Anjiyokardiyografik incelemede; sag pulmoner
venlerin sag atriyuma, sol pulmoner venlerin sol
atriyuma direkt agildig1 izlendi. Sol iist pulmoner
vende 16 mmHg, sol alt ve sag alt pulmoner venler-
de 18 mmHg, sag iist pulmoner vende 8 mmHg’ ik
basing saptandi. Operasyon sirasinda sag pulmoner
venlerin tiimiiyle hipoplazik oldugu goriildii. Sol
pulmoner venlerin agizlarindaki darlik iki ayr1 pe-
rikardial yama ile giderildi.

I TARTISMA

Primer PVS nadir gériilen bir patoloji olup, litera-
tlirde daha ¢ok olgu sunumlar: seklinde yer almak-
tadir.35 PVS; diskret, uzun segment darlik ya da
pulmoner venlerin diffiiz hipoplazisi seklinde olabi-
lir. Histolojik olarak, cogu olguda fibr6z intimal ka-
linlagma ve medial hipertrofi saptanmigtir.®” Tan1
yast ve semptomlarin ciddiyeti, tutulan pulmoner
ven sayis1 ve tutulumun agirligina baghdir. Ciddi
olgular genellikle yasamin ilk birkac ay1 icerisinde
semptomatik hale gelir. Dispne, takipne ve tekrar-
layan akciger enfeksiyonlar1 en sik goriilen semp-
tomlardir. Hastaligin ilerlemesi ile pulmoner
hipertansiyon bulgular ortaya cikar.® Olgularimi-
zin her ikisinde de ciddi PVS mevcut olup, solunum
sistemi semptomlari ile erken ¢cocukluk doneminde
getirilmislerdir. Birinci olguda tek tarafli pulmoner
vendz darlik, diger olguda ise bilateral tutulum
mevcuttu. Olgularin her ikisi de erken ¢ocukluk d6-
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neminden itibaren bulgu vermeye baglamisti. Kon-
jenital PVS hastalar sunulan olgularda oldugu gibi
¢ogu kez erken infantil donemden beri semptoma-
tik olup, bulgular genellikle tekrarlayan alt solunum
yolu enfeksiyonlarini taklit etmektedir. Bu neden-
le hastalar uzunca siire tekrarlayan akciger enfeksi-
yonu tanisl ile tetkik ve tedavi edilmekte, PVS tanist
almalar1 gecikmektedir.

Tan1 koymada invaziv olmayan testler genel-
likle yeterlidir. Transtorasik EKO’da pulmoner ven-
lerde akim velositesinin 1.6 m/saniye’nin iizerinde
olmasi fonksiyonel olarak 6nemli PVS oldugunu
gosterir. Ayrica MRG pulmoner venoz sistemin de-
tayh gosterilmesinde iyi bir yontemdir.” Hastalar1-
mizda transtorasik EKO ile tan1 konulmus; ancak
her iki olguda da PAPVD eslik etmesi nedeni ile
pulmoner venoz dontisii daha kesin bir sekilde gos-
termek amaciyla kateter-anjiyografi yapilmistir.

Tek tarafli pulmoner venlerde tutulumu olan
infantlarin bir kisminda haftalar icerisinde darlik
ilerleyerek iki tarafli hale gelebilir. Bu nedenle er-
ken ¢ocukluk doneminde tani konulan hastalar tu-
tulan pulmoner ven sayisina bakilmaksizin yiiksek
riskli kabul edilmelidir.!” Tutulum tek ya da cift ta-
rafl olabilir. Tek tarafli tutulumda bile 6liim gorii-
lebilir. Birinci olgumuzda tek tarafli iki pulmoner
vende darlik saptanmigken, ikinci olguda iki taraf-
1 tutulum (dort pulmoner vende de darlik) goriil-
miigtir. Hastalarin yarisinda ilave kardiyak
anomaliler (daha ¢ok sol-sag santli) bulunur. Sol-
sag santh konjenital kalp hastaliklarinda artmis pul-
moner vendz akimin PVS gelisimine egilim
yaratabilecegi ileri siiriilmiistiir.? Her iki olgumuz-
da da ASD ve pulmoner venlerin parsiyel anormal
doniis anomalisi saptanmistir. ASD olgularin birin-
de sekundum tipte iken digerinde sinus venosus

ASD seklinde idi.

Breinholt ve ark. ti¢ veya dort PVS olan hasta-
larda 6liim oranimi %83, bir ve/veya iki PVS olan
hastalarda ise bu orani %0 saptamiglardir.!' Dross-
ner ve ark. primer PVS tanisi ile takip ettikleri has-
talarda tanidan 2 yil sonra yagsama oranini %43
bulmuslardir.? Bolt ve ark 18 aydan 6nce tani konu-
lan, ortalama pulmoner arter basinci yiiksek (> 33
mmHg) ve iki tarafli tutulumu olan hastalarda
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6lim ve/veya akciger transplantasyonu gereksinimi
oraninin daha yiiksek oldugunu saptamaislardir.t®
Olgularimizin her ikisinde de ortalama pulmoner
arter basinglar1 yiiksek olup, 18 aydan 6nce tani al-
muglardir. Tki tarafli PVS olan olgumuz halen akci-
ger transplantasyonu ihtiyaci olmadan takip
edilmektedir.

PVS siklikla ilerleyici bir hastaliktir. Tedavi
amaciyla yapilan girisimin sekline bakilmaksizin
darligin tekrarlama olasiliginin %40-50 oldugu,
tim girisimlere ragmen yiiksek riskli hastalarda
mortalitenin degismedigi bildirilmistir. Cerrahi (in-
traoperatif stent yerlestirme, yama venoplasti, dila-
tasyon, skar eksizyonu) veya transkateter yontem-
ler (balon anjiyoplasti, stent yerlestirme) genellik-
le gecici bir iyilesmeye neden olur. Olgularin ¢o-
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gunda girisimden 4-8 hafta sonra darligin tekrarla-
dig1 goriiliir.’° Olgularimizin her ikisinde de cerra-
hi olarak, perikardiyal yama ile genisletme
yapilmistir. Birinci olgu sag tist PVS (akim hiz1 2.5
m/saniye), ikinci olgu ise sag PVS (akim hiz1 2
m/saniye) ve hafif pulmoner hipertansiyonlu ola-
rak halen izlenmektedir.

Sonug olarak, yenidogan déneminden itibaren
diizelmeyen solunum sistemi bulgular1 olan hasta-
larin ayiric: tanilarinda konjenital PVS akilda tutul-
mast gerekli nadir bir patolojidir. Siiphelenilen
olgularda ¢ocuk kardiyolojisi konsiiltasyonu isten-
mesi, tan1 i¢in ¢ogu zaman noninvaziv testlerin ye-
terli oldugu, cerrahi tedavinin miimkiin oldugu bu
olgularda morbidite ve mortaliteyi olumlu etkileye-
cektir.
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