
arsiyel pulmoner venöz dönüş anomalisi (PPVDA), pulmoner venle-
rin bir kısmının sağ atriyuma veya sistemik venlere açılmasıdır.1 Ge-
nellikle sinüs venosus tipi atriyal septal defekt (ASD) ile birliktedir.

Atriyal septumun intakt olduğu olgular ise nadiren bildirilmektedir.2 Venöz
sisteme dönen pulmoner venöz yapıların sayısı hastanın kliniğini belirler.
Tanıda ekokardiyografi, kalp kateterizasyonu ve anjiyografi, bilgisayarlı to-
mografik anjiyografi (BTA) ve manyetik rezonans anjiyografi (MRA) kul-
lanılmaktadır.1-6 Merkezimizde 2002-2010 yılları arasında PPVDA tanısı
alan 33 olgudan intakt atriyal septumlu 3 olguyu nadir görülmesi nedeniyle
sunmak istedik.
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İntakt Atriyal Septumlu Parsiyel
Pulmoner Venöz Dönüş Anomalisi:

Üç Olgunun Sunumu

ÖÖZZEETT  Parsiyel pulmoner venöz dönüş anomalisi (PPVDA), anormal pulmoner venlerin bir veya
daha fazlasının, sağ atriyum veya sistemik venlere bağlanmasıyla oluşan konjenital bir anomali olup,
genellikle sinüs venozus tipi atriyal septal defekt (ASD) ile birlikte seyreder. İntakt atriyal septumlu
PPVDA oldukça nadir görülür. Venöz sisteme dönen pulmoner venöz yapıların sayısı hastanın kli-
niğini belirler. Tanıda ekokardiyografi, kalp kateterizasyonu ve anjiyografi, bilgisayarlı tomografik
anjiyografi ve manyetik rezonans anjiyografi kullanılmaktadır. Parsiyel pulmoner venöz dönüş ano-
malisinin prognozu ve seyri soldan sağa şantlı izole ASD’kine benzer. Pulmoner vasküler obstruk-
tif hastalık nadirdir ancak bazı olgularda görülebilir. Bu yazıda, intakt atriyal septumlu PPVDA
tanısı konulan üç olgu sunmak istedik.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Atriyal septum; akciğer ven; anjiyografi 

AABBSSTTRRAACCTT  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.

KKeeyy  WWoorrddss::  Atrial septum; pulmonary veins; angiography
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OLGU SUNUMLARI
OLGU 1

On bir yaşında erkek hasta, üfürüm duyulması ne-
deniyle kliniğimize yönlendirildi. Fizik incele-
mede, sol 2. interkostal aralıkta 2-3/6 sistolik
ejeksiyon üfürümü duyuldu. Telekardiyografi ve
elektrokardiyografi normal olarak değerlendirildi.
Yapılan ekokardiyografik incelemede kalp boş-
luklarının dengeli olduğu, sol üst pulmoner venin
vertikal ven aracılığıyla innominate vene açıldığı,
interatriyal septumun intakt olduğu görüldü.
BTA’da, sol akciğer üst lob veninin vertikal ven
aracılığıyla innominate vene döküldüğü belirtildi
(Resim 1a). Kalp kateterizasyonu ve anjiyografide
vertikal vene ön arka pozisyonda yapılan enjeksi-
yonda sol üst pulmoner venin vertikal ven aracılığı
ile innominate vene açıldığı görüntülendi (Resim
1b). Pulmoner/ sistemik kan akımlar oranı 1,2 bu-
lunan hastaya klinik izlem kararı alındı (Tablo 1).

OLGU 2

On iki yaşında kız hasta, çabuk yorulma yakınma-
sıyla kliniğimize getirildi. Fizik incelemede sol pa-

rasternal sistolik lift, ikinci kalp sesinde sabit çift-
leşme, pulmoner odakta 3/6 sistolik üfürüm tespit
edildi. Telekardiyografide sağ atriyum ve sağ ven-
trikül normalden geniş bulundu. Elektrokardiyo-
grafide sağ aks ve sağ ventrikül iletim gecikmesi
vardı. Yapılan transtorasik ekokardiyografik ça-
lışmalarda atriyal septum intakt, sağ ventrikül
geniş olup sağ üst pulmoner venin superior vena
kava-sağ atriyum bileşkesine açıldığı tespit edildi.
MRA’da sağ üst pulmoner venin superior vena
kava-sağ atriyum bileşkesine açıldığı görüntü-
lendi (Resim 2a). Hastamıza PPVDA ön tanısıyla
kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi uygulandı.
Pulmoner arter basıncı normal olup, vena kava
superior alt ucunda oksijen saturasyonunun art-
tığı tespit edildi (Tablo 1). Pulmoner/sistemik kan
akımlar oranı 2,9 idi. Sağ üst pulmoner vene ya-
pılan anjiyogramda sağ üst pulmoner venin vena
kava superior-sağ atriyum bileşkesine açıldığı
gösterildi (Resim 2b). Ameliyat, genel anestezi al-
tında median sternotomi ve topikal soğuk kristal-
loid kardiyopleji ile diyastolik arrest sağladıktan
sonra sağ atriyotomi yapıldı, atriyal septektomi
ile ASD oluşturuldu. Pulmoner ven ağzını sol at-

RE SİM 1: a) Bil gi sa yar lı to mog ra fi an ji yog ra fi de sol ak ci ğer üst lob ve ni nin ver ti kal ven ara cı lı ğıy la in no mi na te ve ne bağ lan dı ğı gö rül mek te dir (yıl dız: sol üst pul-
mo ner ven, si yah ok: ver ti kal ve ni). b) Ver ti kal ve ne ön ar ka po zis yon da ya pı lan an ji yo kar di yog ram da, ver ti kal ve nin in no mi na te ven yo luy la ve na ka va su pe ri o -
ra bağ lan dı ğı gö rül mek te dir (be yaz ok:ver ti kal ve ni ).



riyuma yönledirecek şekilde ASD’ye perikardiyal
yama konuldu.

OLGU 3

On bir yaşında erkek hasta bayılma nedeniyle baş-
vurdukları bir merkezde kalbinde üfürüm duyul-
ması üzere kliniğimize yönlendirildi. Fizik incele-
mede, pulmoner odakta 2/6 sistolik üfürüm tespit
edildi. Telekardiyografide sağ atriyum ve sağ ven-
trikül normalden geniş idi. Elektrokardiyografide

sağ aks ve sağ ventrikül iletim gecikmesi vardı.
Yapılan ekokardiyografik incelemede interatriyal
septumun intakt, sağ atriyum ve sağ ventrikülün
normalden geniş, sağ üst pulmoner venin vena kava
superior alt ucuna açıldığı görüldü. Ekokardiyografi
ile akım hızı 2,9 m/s olan triküspit yetmez-
liği (TY) saptandı. Hastamıza PPVDA ön tanısıyla
kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi uygulandı.
Pulmoner arter basıncı 36/20(33) mmHg ölçüldü,
vena kava superior alt ucunda oksijen saturasyonu-
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Olgu 1 Olgu 2 Olgu 3  

Oksijen sat.(%) Basınç (mmHg) Oksijen sat.(%) Basınç (mmHg) Oksijen sat.(%) Basınç (mmHg)      

SVK (üst) 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 2,9 2,2

Rp 0,94 0,56 0,76

TABLO 1: Olguların hemodinamik verileri.

SVK: Superior vena kava, RA: Sağ atriyum, LA: Sol atriyum, PA: Pulmoner arter, Qp/Qs: Akımlar oranı, Rp: Pulmoner direnç.

RE SİM 2: a) Ma nye tik re zo nans an ji yog ra fi de sağ üst pul mo ner ve nin ve na ka va su pe ri or-sağ at ri yum bir le şim ye ri ne açıl dı gö rül mek te dir (be yaz ok). b) Sağ üst
pul mo ner ve ne ön ar ka po zis yon da ya pı lan an ji yo kar di yog ram da sağ üst pul mo ner ve nin ve na ka va sü pe ri or alt ucu na açıl dı ğı gö rül mek te dir (be yaz ok: sağ üst
pul mo ner ven, yıl dız: ve na ka va su pe ri or).
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nun arttığı tespit edildi (Tablo 1). Pulmoner/ siste-
mik kan akımlar oranı 2,1 idi. Sağ üst pulmoner
vene yapılan anjiyogramda sağ üst pulmoner venin
vena kava superior-sağ atriyum bileşkesine açıldığı
gösterildi (Resim 3). Ameliyat, genel anestezi al-
tında median sternotomi ve topikal soğuk kristal-
loid kardiyopleji ile diyastolik arrest sağladıktan
sonra sağ atriyotomi yapıldı, atriyal septektomi ile
ASD oluşturuldu. Pulmoner ven ağzını sol atri-
yuma yönledirecek şekilde ASD’ye perikardiyal
yama konuldu.

TARTIŞMA
Parsiyel pulmoner venöz dönüş anomalisi oldukça
nadir rastlanan bir malformasyon olup, pulmoner
venlerden bir kısmının sağ atriyuma veya sistemik
venlere açılmasıdır. Otopsi serilerinde %0,6-0,7
oranında insidans bildirilmektedir.7,8 İntakt atrial
septumlu PPVDA ise daha az görülmektedir.2

Wong ve ark., 50 olguluk çocuk serilerinde 13
hastada, Ammash ve ark. erişkin hastalarının
1/3’ünde atriyal septumun intakt olduğunu bildir-
mişlerdir.9,10 Pulmoner venlerden sadece birisinin
anormal bağlantısı varlığında, sağ atriyuma dönen
kan, pulmoner kan akımının %20-25’i kadarını
oluşturduğundan hemodinamik olarak yüklenme

oluşturmaz ve klinik olarak nadiren tanı alır. Biri
hariç diğer üç pulmoner venlerin dönüş anomali-
sinde ise, sağ atriyuma dönen kan, pulmoner kan
akımının yaklaşık %80’ini oluşturduğundan klinik
ve hemodinamik olarak total anormal pulmoner
venöz dönüş fizyolojisine benzer.10,11

İntakt atrial septumlu PPVDA’da sağ anor-
mal pulmoner venler genellikle vena kava supe-
riora (VKS) dökülmekle birlikte bazen vena kava
inferiora veya diğer bölgelere de dökülmektedir.
Sol anormal pulmoner venler ise genellikle sol
VKS’ye, bazen innominate vene veya subklavyen
vene veya koroner sinüse dökülmektedir.12 Bizim
olgularımız da literatür ile uyumlu olarak sol
anormal pulmoner ven innominate vene, sağ
anormal pulmoner venler ise VKS’ye dökülmek-
tedir. 

İntakt atriyal septumlu PPVDA’ya dekstro-
kardi, azigos ile vena kava ineferior devamlılığı,
konjenital mitral stenoz ve atrezi, çift çıkışlı sağ
ventrikül, fallot tetralojisi, aort koarktasyonu, pul-
moner stenoz ve aort stenozu eşlik edebilir.6,13 Has-
talarımızın üçünde de eşlik eden ek kardiyak defekt
gözlenmedi.

İntakt atriyal septumlu PPVDA’lı hastalara
özgü klinik bulgular yoktur. Dispne ve egzersiz
sonrası yorulma en sık başvuru semptomları olma-
sına rağmen hastalarda, özellikle yaşamın erken
dönemlerinde hiçbir bulgu olmayabilir.13 Bu ne-
denle hastaların çoğu erişkin yaşlarda tanı alır.
Hastalarımızın ilki semptom vermezken, diğerleri
çabuk yorulma ve senkop yakınmalarıyla başvur-
muştu.

Hastalarda fizik incelemede artan pulmoner
kan akımına bağlı olarak genellikle sistolik bir üfü-
rüm ve inspirasyonda ikinci kalp sesinde çiftleşme
saptanır. Elektrokardiogramda tipik olarak ASD’ye
benzer olan inkomplet sağ dal bloğu bulunur. Te-
lekardiyogramda pulmoner vasküler belirginleşme
ve kardiyak büyüme hem ASD’li PPVDA’da hem
de akımlar oranı fazla olan intakt atriyal septumlu
PPVDA’da görülebilir.14 Olgularımızın üçünde de
üfürüm olmasına rağmen ikinci ve üçüncü olgu-
larda inkomplet sağ dal bloğu ve sağ kalp boşlukla-
rında genişleme vardı. 

RE SİM 3: Sağ üst pul mo ner ve ne ön ar ka po zis yon da ya pı lan an ji yo kar di -
yog ram da sağ üst pul mo ner ve nin ve na ka va su pe ri or alt ucu na açıl dı ğı gö-
rül mek te dir (be yaz ok: sağ üst pul mo ner ven).



Pulmoner hipertansiyon intakt atriyal sep-
tumlu PPVDA’lı hastalarda geç ortaya çıkan bir
bulgudur.14 Alpert ve ark. yayınladıkları seride 21
hastadan sadece üçünde pulmoner hipertansiyon
saptamışlardır.12 Çalışmamızda bir olguda hafif pul-
moner hipertansiyon tespit edilmiştir.

İki boyutlu ve renkli Doppler ekokardiyo-
grafi, transözofageal ekokardiyografi (TEE), BTA
ve MRA tanıda kullanılan yöntemlerdir. Bazı ça-
lışmalarda ekokardiyografi tanısının yeterli olabi-
leceğinden bahsedilmektedir. Yaşları 1-18 yıl ara-
sında değişen ve PPVDA tanısı alan 50 hastada ya-
pılan bir çalışmada, ekokardiyografik bulgular
kalp kateterizasyonu- anjiyografi ve cerrahi so-
nuçlara göre karşılaştırıldığında renkli akımla bir-
likte iki boyutlu ekokardiyografinin değerli bir
tanı aracı olduğu sonucuna varılmıştır.8 Transto-
rasik ekokardiyografi çocuklarda renkli akımla
birleştirildiğinde tanı için yeterli olmasına rağmen
erişkin hastalarda mutlaka TEE’de yapılmalıdır.
Ammash ve ark.nın serisinde TEE ile tanı konu-
lan hastaların hepsinin cerrahi sırasında tanısının
doğru olduğu sonucu çıkmıştır.9 Olgularımızın
üçünde de anormal bağlantıyı transtorasik eko-
kardiyografi ile gözlediğimizden TEE ile inceleme
yapma gereği duymadık. 

Klinik özellikler, ekokardiyografi, MRA
ve/veya BTA ameliyat öncesi, anatomik ve hemo-
dinamik yeterli bilgi sağlamaktadır.10 BTA ve MRA
gibi kardiyovasküler görüntüleme çalışmaları pedi-
yatrik ve yetişkin kardiyovasküler hastalıkların hızlı

olarak değerlendirmesi ve pulmoner ven anatomi-
sini gösterebilme açısından önemli noninvaziv tanı
yöntemleridir.3,4 Kardiyak kateterizasyon PPVDA
tanısı için mutlaka gerekli değildir, ancak şant he-
saplanmasının önemli olduğu seçilmiş olgularda
kullanımı yararlıdır.5,7,10 Hastalarımızda transtora-
sik ekokardiyografi ile PPVDA tanısını düşünsek
bile pulmoner anatomiyi göstermek ve/veya pul-
moner/sistemik akımlar oranını tespit edebilmek
amacıyla intrakardiyak anjiyografi, MRA ve/veya
BTA çalışmalarını uyguladık. 

Artan pulmoner kan akımına bağlı solunum
sistemi ve kalp yetmezliği bulguları olan hastalarda
tedavi seçeneği cerrahi düzeltmedir.10 Tek pulmo-
ner venin sistemik venlere açıldığı intakt atriyal
septumlu olgularda cerrahi tedavi gerekmez, prog-
noz iyidir.10 Sağ ventrikül yüklenmesi olmayan bi-
rinci olgumuza ameliyat düşünmedik. Klinik ve
hemodinamik olarak semptomatik seyreden diğer
olgularımızdaki anormal bağlantılar ameliyatla sol
atriyumla ilişkilendirildi.

SONUÇ

Rutin ekokardiyografi incelemeleri sırasında nor-
mal kalp yapısı olsa bile pulmoner venlerin dördü-
nün de görüntülenmesinin gözden kaçırılmaması
gerektiğini; tanıyı doğrulamak, pulmoner ven ana-
tomisini görüntülemek ve/veya cerrahiye karar
vermek için anjiyografik yöntemlerni yapılması ge-
rekliliğini vurgulamak istiyoruz.
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