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Intakt Atriyal Septumlu Parsiyel
Pulmoner Ven6z Doniis Anomalisi:
Uc Olgunun Sunumu

Partial Anomalous Pulmonary Venous
Connection with Intact Atrial Septum:
Report of Three Cases

OZET Parsiyel pulmoner venoz doniis anomalisi (PPVDA), anormal pulmoner venlerin bir veya
daha fazlasinin, sag atriyum veya sistemik venlere baglanmasiyla olusan konjenital bir anomali olup,
genellikle siniis venozus tipi atriyal septal defekt (ASD) ile birlikte seyreder. Intakt atriyal septumlu
PPVDA oldukga nadir goriiliir. Venoz sisteme donen pulmoner vendz yapilarin sayis: hastanin kli-
nigini belirler. Tanida ekokardiyografi, kalp kateterizasyonu ve anjiyografi, bilgisayarl tomografik
anjiyografi ve manyetik rezonans anjiyografi kullanilmaktadir. Parsiyel pulmoner ventz doniis ano-
malisinin prognozu ve seyri soldan saga santh izole ASD’kine benzer. Pulmoner vaskiiler obstruk-
tif hastalik nadirdir ancak bazi olgularda goriilebilir. Bu yazida, intakt atriyal septumlu PPVDA
tanisi konulan ti¢ olgu sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Atriyal septum; akciger ven; anjiyografi

ABSTRACT Partial anomalous pulmonary venous connection (PAPVC) is the congenital anomaly
in which one or more, but not all, of the pulmonary veins are connected to a systemic vein that is
usually associated with sinus venosus type atrial septal defect (ASD). PAPVC with intact atrial sep-
tum is considerably rare. The number of pulmonary venous structures that anomalously return into
systemic veins defines the clinical picture. Echocardiography, angiography, computerized tomo-
graphic angiography and magnetic resonance angiography are used in diagnosis. The course and
prognosis for partially anomalous pulmonary venous connection are probably similar to those of an
isolated ASD with a comparable left-to-right shunt. Pulmonary vascular obstructive disease is rare
but undoubtedly occurs. We wanted to report three cases with PAPVC with intact atrial septum.
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arsiyel pulmoner venéz doniis anomalisi (PPVDA), pulmoner venle-

rin bir kisminin sag atriyuma veya sistemik venlere a¢ilmasidir.! Ge-

nellikle siniis venosus tipi atriyal septal defekt (ASD) ile birliktedir.
Atriyal septumun intakt oldugu olgular ise nadiren bildirilmektedir.? Venoz
sisteme donen pulmoner vendz yapilarin sayisi hastanin klinigini belirler.
Tanida ekokardiyografi, kalp kateterizasyonu ve anjiyografi, bilgisayarh to-
mografik anjiyografi (BTA) ve manyetik rezonans anjiyografi (MRA) kul-
lanilmaktadir.® Merkezimizde 2002-2010 yillar1 arasinda PPVDA tanisi
alan 33 olgudan intakt atriyal septumlu 3 olguyu nadir goriilmesi nedeniyle
sunmak istedik.
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IOLGU SUNUMLARI
OLGU 1

On bir yasinda erkek hasta, tifiirtim duyulmasi ne-
deniyle klinigimize yonlendirildi. Fizik incele-
mede, sol 2. interkostal aralikta 2-3/6 sistolik
ejeksiyon tftirimii duyuldu. Telekardiyografi ve
elektrokardiyografi normal olarak degerlendirildi.
Yapilan ekokardiyografik incelemede kalp bos-
luklarinin dengeli oldugu, sol iist pulmoner venin
vertikal ven araciligiyla innominate vene acildigi,
interatriyal septumun intakt oldugu goriildi.
BTA’da, sol akciger iist lob veninin vertikal ven
araciligiyla innominate vene dokildigi belirtildi
(Resim 1a). Kalp kateterizasyonu ve anjiyografide
vertikal vene 6n arka pozisyonda yapilan enjeksi-
yonda sol ist pulmoner venin vertikal ven aracilig
ile innominate vene agildig: goriintiilendi (Resim
1b). Pulmoner/ sistemik kan akimlar orani 1,2 bu-
lunan hastaya klinik izlem karar1 alindi (Tablo 1).

OLGU 2

On iki yasinda kiz hasta, cabuk yorulma yakinma-
siyla klinigimize getirildi. Fizik incelemede sol pa-
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rasternal sistolik lift, ikinci kalp sesinde sabit ¢ift-
lesme, pulmoner odakta 3/6 sistolik iifiiriim tespit
edildi. Telekardiyografide sag atriyum ve sag ven-
trikiil normalden genis bulundu. Elektrokardiyo-
grafide sag aks ve sag ventrikiil iletim gecikmesi
vardi. Yapilan transtorasik ekokardiyografik ca-
lismalarda atriyal septum intakt, sag ventrikiil
genis olup sag iist pulmoner venin superior vena
kava-sag atriyum bilegkesine acildig: tespit edildi.
MRA’da sag iist pulmoner venin superior vena
kava-sag atriyum bileskesine acildig1 goriintii-
lendi (Resim 2a). Hastamiza PPVDA 06n tanisiyla
kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi uygulandi.
Pulmoner arter basinci normal olup, vena kava
superior alt ucunda oksijen saturasyonunun art-
t1g1 tespit edildi (Tablo 1). Pulmoner/sistemik kan
akimlar orani 2,9 idi. Sag iist pulmoner vene ya-
pilan anjiyogramda sag {ist pulmoner venin vena
kava superior-sag atriyum bileskesine acildig:
gosterildi (Resim 2b). Ameliyat, genel anestezi al-
tinda median sternotomi ve topikal soguk kristal-
loid kardiyopleji ile diyastolik arrest sagladiktan
sonra sag atriyotomi yapildi, atriyal septektomi
ile ASD olusturuldu. Pulmoner ven agzini sol at-

RESIM 1: a) Bilgisayarli tomografi anjiyografide sol akciger iist lob veninin vertikal ven araciligiyla innominate vene baglandigi gériilmektedir (yildiz: sol tst pul-
moner ven, siyah ok: vertikal veni). b) Vertikal vene 6n arka pozisyonda yapilan anjiyokardiyogramda, vertikal venin innominate ven yoluyla vena kava superio-
ra baglandigi gériilmektedir (beyaz ok:vertikal veni ).
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TABLO 1: Olgularin hemodinamik verileri.
Olgu 2 Olgu 3
Oksijen sat.(%) Basing (mmHg) Oksijen sat.(%) Basin¢ (mmHg) Oksijen sat.(%) Basing (mmHg)
SVK (ust) 81 69 70
SVK (alt) 84 85 83
RA 85 8 86 6 85 6
LA 99 14 99 9 97 11
RV 85 32/0 86 86 41/0
PA 86 33/20/23 87 26/12/19 85 36/20/33
Ao 96 96/72/76 95 110/78/94 94 103/73/88
Qp/Qs 1.2 29 2,2
Rp 0,94 0,56 0,76

SVK: Superior vena kava, RA: Sag atriyum, LA: Sol atriyum, PA: Pulmoner arter, Qp/Qs: Akimlar orani, Rp: Pulmoner direng.

RESIM 2: a) Manyetik rezonans anjiyografide sag (ist pulmoner venin vena kava superior-sag atriyum birlesim yerine agildi goriilmektedir (beyaz ok). b) Sag tist
pulmoner vene 6n arka pozisyonda yapilan anjiyokardiyogramda sag tist pulmoner venin vena kava slperior alt ucuna acildi§i gorilmektedir (beyaz ok: sag Ust
pulmoner ven, yildiz: vena kava superior).

riyuma yoOnledirecek sekilde ASD’ye perikardiyal
yama konuldu.

OLGU 3

On bir yasinda erkek hasta bayilma nedeniyle bas-
vurduklar1 bir merkezde kalbinde ifiiriim duyul-
masi tizere klinigimize yonlendirildi. Fizik incele-
mede, pulmoner odakta 2/6 sistolik iifiiriim tespit
edildi. Telekardiyografide sag atriyum ve sag ven-
trikiil normalden genis idi. Elektrokardiyografide
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sag aks ve sag ventrikiil iletim gecikmesi vardi.
Yapilan ekokardiyografik incelemede interatriyal
septumun intakt, sag atriyum ve sag ventrikiiliin
normalden genis, sag {ist pulmoner venin vena kava
superior alt ucuna agildig: goriildii. Ekokardiyografi
ile akim hizi 2,9 m/s olan trikiispit yetmez-
ligi (TY) saptandi. Hastamiza PPVDA 6n tanisiyla
kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi uygulanda.
Pulmoner arter basinci 36/20(33) mmHg 6l¢tldi,
vena kava superior alt ucunda oksijen saturasyonu-
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nun artt1g1 tespit edildi (Tablo 1). Pulmoner/ siste-
mik kan akimlar orani 2,1 idi. Sag iist pulmoner
vene yapilan anjiyogramda sag tist pulmoner venin
vena kava superior-sag atriyum bileskesine acildig:
gosterildi (Resim 3). Ameliyat, genel anestezi al-
tinda median sternotomi ve topikal soguk kristal-
loid kardiyopleji ile diyastolik arrest sagladiktan
sonra sag atriyotomi yapilds, atriyal septektomi ile
ASD olusturuldu. Pulmoner ven agzini sol atri-
yuma yonledirecek sekilde ASD’ye perikardiyal
yama konuldu.

I TARTISMA

Parsiyel pulmoner ven6z doniis anomalisi olduke¢a
nadir rastlanan bir malformasyon olup, pulmoner
venlerden bir kisminin sag atriyuma veya sistemik
venlere acilmasidir. Otopsi serilerinde %0,6-0,7
oraninda insidans bildirilmektedir.”® Intakt atrial
septumlu PPVDA ise daha az gorillmektedir.?
Wong ve ark., 50 olguluk ¢ocuk serilerinde 13
hastada, Ammash ve ark. erigkin hastalarinin
1/3’tinde atriyal septumun intakt oldugunu bildir-
miglerdir.”!° Pulmoner venlerden sadece birisinin
anormal baglantisi varliginda, sag atriyuma donen
kan, pulmoner kan akiminin %20-25’i kadarini
olusturdugundan hemodinamik olarak yiiklenme

RESIM 3: Sag tist pulmoner vene 6n arka pozisyonda yapilan anjiyokardi-
yogramda sag (st pulmoner venin vena kava superior alt ucuna agildi§i go-
rilmektedir (beyaz ok: sag Ust pulmoner ven).
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olusturmaz ve klinik olarak nadiren tani alir. Biri
harig diger ii¢ pulmoner venlerin doniis anomali-
sinde ise, sag atriyuma donen kan, pulmoner kan
akiminin yaklasik %80’ini olusturdugundan klinik
ve hemodinamik olarak total anormal pulmoner

venoz doniis fizyolojisine benzer.!%!!

Intakt atrial septumlu PPVDA’da sag anor-
mal pulmoner venler genellikle vena kava supe-
riora (VKS) dokiilmekle birlikte bazen vena kava
inferiora veya diger bolgelere de dokiilmektedir.
Sol anormal pulmoner venler ise genellikle sol
VKS’ye, bazen innominate vene veya subklavyen
vene veya koroner sintise dokiilmektedir.'? Bizim
olgularimiz da literatiir ile uyumlu olarak sol
anormal pulmoner ven innominate vene, sag
anormal pulmoner venler ise VKS’ye dokiilmek-
tedir.

Intakt atriyal septumlu PPVDA’ya dekstro-
kardi, azigos ile vena kava ineferior devamlilig,
konjenital mitral stenoz ve atrezi, ¢ift ¢cikigh sag
ventrikiil, fallot tetralojisi, aort koarktasyonu, pul-
moner stenoz ve aort stenozu eglik edebilir.%!* Has-
talarimizin ticiinde de eglik eden ek kardiyak defekt
gozlenmedi.

Intakt atriyal septumlu PPVDA’l1 hastalara
ozgi klinik bulgular yoktur. Dispne ve egzersiz
sonras1 yorulma en sik bagvuru semptomlar: olma-
sina ragmen hastalarda, 6zellikle yasamin erken
donemlerinde hi¢bir bulgu olmayabilir."® Bu ne-
denle hastalarin ¢ogu erigkin yaglarda tani alir.
Hastalarimizin ilki semptom vermezken, digerleri
cabuk yorulma ve senkop yakinmalariyla bagvur-
mustu.

Hastalarda fizik incelemede artan pulmoner
kan akimina bagh olarak genellikle sistolik bir ifii-
riim ve inspirasyonda ikinci kalp sesinde ¢iftlesme
saptanir. Elektrokardiogramda tipik olarak ASD’ye
benzer olan inkomplet sag dal blogu bulunur. Te-
lekardiyogramda pulmoner vaskiiler belirginlesme
ve kardiyak biiylime hem ASD’li PPVDA’da hem
de akimlar orani fazla olan intakt atriyal septumlu
PPVDA’da goriilebilir.'* Olgularimizin i¢iinde de
iifiirim olmasina ragmen ikinci ve ficiincii olgu-
larda inkomplet sag dal blogu ve sag kalp boslukla-
rinda genisleme vardi.

Turkiye Klinikleri ] Cardiovasc Sci 2012;24(2)



PARTIAL ANOMALOUS PULMONARY VENOUS CONNECTION WITH INTACT ATRIAL SEPTUM...

Pulmoner hipertansiyon intakt atriyal sep-
tumlu PPVDA’l1 hastalarda ge¢ ortaya c¢ikan bir
bulgudur.' Alpert ve ark. yayinladiklar: seride 21
hastadan sadece i¢iinde pulmoner hipertansiyon
saptamiglardir.”? Caligmamizda bir olguda hafif pul-
moner hipertansiyon tespit edilmistir.

fki boyutlu ve renkli Doppler ekokardiyo-
grafi, trans6zofageal ekokardiyografi (TEE), BTA
ve MRA tanida kullanilan yontemlerdir. Bazi ¢a-
lismalarda ekokardiyografi tanisinin yeterli olabi-
leceginden bahsedilmektedir. Yaslar1 1-18 y1l ara-
sinda degisen ve PPVDA tanisi alan 50 hastada ya-
pilan bir ¢aligmada, ekokardiyografik bulgular
kalp kateterizasyonu- anjiyografi ve cerrahi so-
nugclara gore karsilastirildiginda renkli akimla bir-
likte iki boyutlu ekokardiyografinin degerli bir
tan: araci oldugu sonucuna varilmigtir.® Transto-
rasik ekokardiyografi ¢ocuklarda renkli akimla
birlestirildiginde tan1 i¢in yeterli olmasina ragmen
erigkin hastalarda mutlaka TEE’de yapilmalidir.
Ammash ve ark.nin serisinde TEE ile tani konu-
lan hastalarin hepsinin cerrahi sirasinda tanisinin
dogru oldugu sonucu ¢ikmigstir.’ Olgularimizin
iiclinde de anormal baglantiy:1 transtorasik eko-
kardiyografi ile gozledigimizden TEE ile inceleme
yapma geregi duymadik.

Klinik ozellikler, MRA
ve/veya BTA ameliyat 6ncesi, anatomik ve hemo-
dinamik yeterli bilgi saglamaktadir.!” BTA ve MRA
gibi kardiyovaskiiler goriintiileme ¢aligmalar: pedi-
yatrik ve yetiskin kardiyovaskiiler hastaliklarin hizh

ekokardiyografi,

Utku Arman ORUN et al.

olarak degerlendirmesi ve pulmoner ven anatomi-
sini gosterebilme agisindan 6nemli noninvaziv tani
yontemleridir.?* Kardiyak kateterizasyon PPVDA
tanisi i¢in mutlaka gerekli degildir, ancak sant he-
saplanmasinin 6nemli oldugu secilmis olgularda
kullanimi yararhdir.>”!° Hastalarimizda transtora-
sik ekokardiyografi ile PPVDA tanisinm1 diistinsek
bile pulmoner anatomiyi géstermek ve/veya pul-
moner/sistemik akimlar oranim tespit edebilmek
amaciyla intrakardiyak anjiyografi, MRA ve/veya
BTA ¢aligmalarini uyguladik.

Artan pulmoner kan akimina bagli solunum
sistemi ve kalp yetmezligi bulgulari olan hastalarda
tedavi secenegi cerrahi diizeltmedir.”® Tek pulmo-
ner venin sistemik venlere acildig intakt atriyal
septumlu olgularda cerrahi tedavi gerekmez, prog-
noz iyidir."® Sag ventrikiil yiiklenmesi olmayan bi-
rinci olgumuza ameliyat diisinmedik. Klinik ve
hemodinamik olarak semptomatik seyreden diger
olgularimizdaki anormal baglantilar ameliyatla sol
atriyumla iligkilendirildi.

[ SONUC

Rutin ekokardiyografi incelemeleri sirasinda nor-
mal kalp yapis: olsa bile pulmoner venlerin dordii-
niin de goriintillenmesinin gézden kacirilmamasi
gerektigini; taniy1 dogrulamak, pulmoner ven ana-
tomisini goriintiilemek ve/veya cerrahiye karar
vermek i¢in anjiyografik yontemlerni yapilmas: ge-
rekliligini vurgulamak istiyoruz.
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