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OZET:

Erken yenidogan déneminde tasipne nedeni: Total anormal
pulmoner vendz dénus

Total anormal pulmoner vendz dénis oldukca seyrek gérilen bir dogustan
kalp hastaligidir. Erken yenidogan dénemde en sik gériilen klinik bulgular ta-
sipne ve santral siyanozdur. Erken tani ve tedavi uygulamalari ile prognoz ol-
dukga iyidir. Merkezimize tasipne ve siyanoz bulgulari ile sevk edilen, yatis-
nin ikinci saatinde total pulmoner vendz donis anomalisi tanisi konularak
tam duizeltme ameliyati yapilan bir olgu sunularak, pulmoner venéz donus
anomalisinin yenidoganin solunum sikintisi nedenleri arasinda oldugunun
vurgulanmasi amaglanmistir.

Anahtar sozciikler: Total pulmoner vendz doniis anomalisi, yenidogan,
erken tani
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ABSTRACT:

Causes of tachypnea in early neonatal period: Total
anomalous pulmonary venous connection

Total anomalous pulmonary venous connection (TAPVC) is a very rare
congenital cardiovascular malformation. The most common clinical findings
in the early neonatal period are tachypnea and central cyanosis. The
prognosis is pretty good with early diagnosis and treatment. We aimed to
emphasize the presence of TAPVC as one of the reasons of neonatal
respiratory distress presenting a newborn admitted with the complaints of
tachypnea and cyanosis to our center, diagnosed to have TAPVC and
completely treated with surgery.

Key words: Total anomalous pulmonary venous connection, newborn, early
diagnosis

S.E.E.A.H. Tip Biilteni 2009:43;181-183

GIRiS

rken yenidogan doneminde tagipnenin en sik nedeni

Esolunum sistemi hastaliklar1 iken, dogustan kalp
hastaliklar1, santral sinir sistemi hastaliklar1 ve enfeksi-
yon hastaliklar1 gibi diger sistemik hastaliklarda ilk ola-
rak tasipne ile bulgu gosterebilir. Erken yenidogan done-
minde tasipne ve santral siyanoz bulgulari ile yatiginin
ikinci saatinde total anormal pulmoner vendz doniis
(TAPVD) saptanan ve erken cerrahi girisim ile tam dii-
zeltme saglanan bir olgu, erken tani ve tedavinin 6nemi-
nin vurgulanmasi amaciyla sunuldu.
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OLGU SUNUMU

Otuz bir yasinda saglikli annenin otuz sekiz haftalik
ikinci gebeliginden sezaryan ile 2600 gram agirliginda
dogmus olan erkek bebek, dogum sonrasi saptanan ve
diizelme gozlenmeyen tasipne bulgusuna siyanoz bulgu-
sunun da eklenmesi nedeniyle, yasaminin 48. saatinde
yenidogan yogun bakim {initemize ileri inceme ve teda-
vi amaci ile baska bir merkezden nakledildi. Apgar skor-
lar1 6 ve 8 (1. ve 5. dakika) olarak saptanan bebekte da-
ha sonra hafif siyanoz ve tasipne saptanmisti. Fizik mu-
ayenede genel durum orta, aktif goriiniimde, turgor ve
tonus normal idi. Santral siyanozu olan bebegin solunum
sayist 90/dakika, pulmoner odakta 3/6 sistolik {ifiiriim
mevcut ve karaciger kot altinda 3 cm ele geliyordu. Ok-
sijen satiirasyonu %40-60 arasinda seyreden hastada,
diizensiz solunum paterni gelismesi iizerine hasta entiibe
edilerek mekanik ventilasyon ile solunum destegi bas-
land1. Oksijen konsantrasyonu %100 ile uygun ventilas-
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yon saglanmasina ragmen periferik oksijen satlirasyonu
%60-70 civarinda seyredince, Prostaglandin E1 (PGE1)
infiizyonu (0,05 mcg/kg/dakika) baslandi. Akciger grafi-
sinde spesifik bir patoloji saptanmadi. Bebege yatiginin
2. saatinde Cocuk Kardiyolojisi konsiiltasyonu alinarak
yapilan ekokardiyografide, pulmoner venlerin sol atri-
yum yerine bir kese olusturarak vena kava superior ara-
ciligiyla sag atriyuma agildigi, ayrica atriyal septal de-
fekt (ASD) sayesinde kanin sol atriyuma gecebildigi
saptanarak “suprakardiyak tipte total anormal pulmoner
vendz doniis” tanist kondu (Sekil 1). Atriyal septal de-
fekt ¢apinin hayatin idamesi agisindan yeterli oldugu
saptandigi i¢in, PGE1 infiizyonu sonlandirildi. Yatiginin
14. saatinde diizenli spontan solunumu olan hasta ekstii-
be edildi. Serbest oksijen akimi (2-4 litre/dakika) deste-
gi ile vital bulgular: stabil olan hastaya acil operasyon
planland. Intraoperatif ve postoperatif donemde onemli
bir sorun gelismeyen hasta yasaminin 38. giiniinde ta-
burcu edildi. Halen 6. aylik olan hastanin ritim ve rezi-
diiel anatomik sorunu bulunmamaktadir.
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Sekil 1: Ekokardiyografide pulmoner venlerin birlese-
rek sag atriyuma vena cava sliperiyorun yanindan gi-
ris yaptigi goriintii. VCS: Vena cava sliperiyor, CPV:
Common pulmoner ven, RA: sag atriyum, LA: sol atri-
yum.

TARTISMA

Erken yenidogan doneminde tasipne ve periferik si-
yanoz siklikla saptanirken, tasipne o6zellikle solunum
sistemi ile ilgili sorunlarin erken bulgusu olmaktadir. Ya-
zimizda erken yenidogan déneminde tasipne ve santral
siyanoz bulgular1 ile TAPVD anomalisi saptanan bir ol-
gu sunuldu.

TAPVD dogustan kalp hastaliklar1 arasinda son dere-
ce seyrek bir anomali olup, siklig1 1/15 000 olarak bildi-
rilmektedir (1). Hastaligin erken bulgusu santral siyanoz
olmakla birlikte, baz1 bebeklerde gozle goriiliir siyano-
zun geg siit cocuklugu donemine kadar saptanamamasi
nedeniyle ge¢ tan1 konulabilmektedir (1,2). Pulmoner
vendz obstriiksiyon nedeniyle pulmoner kan akiminin
azaldig1 olgularda, pulmoner venlerin oldukea kiigiik ol-
mas1 ve bu venlerdeki akimin diisiik olmasi ekokardi-
yografi ile tan1 konulmasini oldukca gili¢lestirmektedir
(3,4,5).

TAPVD 4 farkli bicimde olabilmektedir; 1-Suprakar-
diak: en sik saptanan tiptir (%45-55). Tiim pulmoner ven-
ler birleserek pulmoner vendz “confluense” olugur ve bu
“innominate” ven ile vena kava superiora agilir. 2-Kardi-
yak: %15-20 siklikta goriiliir. Pulmoner venoz “confluen-
se” koroner siniise veya sag atriyuma dogrudan agilir. 3-
Infrakardiyak: %15-20 siklikta saptanir. Pulmoner vendz
“confluense” subdiyafragmatik alanda, portal ven veya
duktus venozus yoluyla sag atriyuma agilir. 4-Karigik:
yukarida bildirilen ii¢ tipin de ayr1 ayn birlikte goriildii-
gii durumdur ve %5-10 siklikta goriiliir (1,5).

TPVDA olan bebeklerde dolagimin saglanabilmesi
icin genellikle ASD ve patent foramen ovale birlikteligi
gereklidir. Pulmoner venden gelen oksijenize kan, sag
atriyumda sistemik vendz kan ile karisarak ASD veya
patent foramen ovaleden sol atriyuma ulasir. Pulmoner
venlerin anatomik yerlerinden daha uzak bir yerde siste-
mik dolasima a¢ilmasi ve izledikleri yolun daha uzun ol-
mas1 nedeniyle pulmoner venlerde akim obstriiksiyonu
gelismekte, bunun sonucunda bu hastalarda pulmoner
vendz hipertansiyon olugmaktadir. Bu durum alveolar
perflizyonu bozarak oksijene direngli siyanoza neden ol-
maktadir (1). TPVDA’de tedavi acil cerrahi girisim ile
pulmoner venlerin sol atriyuma baglantisinin saglanma-
sidir. Cerrahi mortalite oran1 %5 olarak bildirilmektedir
(1). Ge¢ donemde pulmoner vendz obstriiksiyon gelisme
riski %20 sikligindadir. Obstriiksiyon saptanmayan ol-
gularda tam tedavi saglandig1 i¢in uzun siireli izlem ge-
rekmemektedir (6,7).

Sonug olarak siyanoz ve solunum sikintist olan be-
beklerde ilk olarak respiratuvar distres sendromu, yeni-
dogan gecici takipnesi ve neonatal pndmoni gibi solu-
num sistemi hastaliklar1 akla gelse de siyanotik ve solu-
num sikintili yenidoganlarda her zaman altta yatan bir
konjenital kalp hastalig1 olabilecegi unutulmamalidir.
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