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ÖZET 

Ekokardiyografi ve kardiak kateterizasyon ile tanı 
konulan ve portat sisteme drenaj gösteren bir total 
anormal pulmoner venöz dönüş olgusu sunuldu. Solu
num güçlüğü gösteren siyanotik hastalarda bu nadir 
görülen anamalinin ayırıcı tanıda düşünülmesi gerek
tiği vurgulandı. 

linalıtar kelime/er: lnfradiafragmatik total anor
mal pulmoner venöz dönüş, ekokardiyografi, 
kalp kateterizasyonu 

Bütün pulmoner vcnlcrin sağ atriyuma veya sistem ik 
bir vcne döküldüğü, kanın sol atriyuma patent fora
men ovalc (PFO) veya atrial scptal dcfct (ASD) yo
luyla gcçcbi ldiği anamali "total anormal pulmoner 
vcnöz dönüş (TAPVD)" o larak ad landırılır. Patoloji 
akciğerdeki parankim dışı vcnlcri ilg ilcndirir, paran
kim içi venlcr normaldir <1•2). TAPVD oldukça nadir 
o lup konjcnital kalp hastalıklarının % 1-3'ünü 
oluşturur ve% 10-21 inde drenaj yeri infradiafragma
tiktir. Kardiak veya ekstrakardiak anomalilcrlc bir
liktc bulunabilir (1 -3). 

İnfradiafragmatik TAPVD anamalisinde pulmoner 
vcnöz obstruksiyon sı klıkla mevcuttur. Bu nedenle 
hastalar hayatın ilk birkaç haftasında siyanoz, solu
num güçlüğü ve sağ kalp yetmezliği ile başvururlar 
<1·4). Medikal tcdaviııiıı başarı sız, cerrahi tedavinin de 

0·2•4·6) zor olduğu bıı hastalarda tanının bir an önce 
konulmas ı ekokardiyog rafi ve kalp kateterizasyonu 
ilc mümkündür. Burada porı.al vene drenaj gösteren 
bir TAPVD olgusunun sunulmasının amacı , hayatın 

ilk günlerinde siyanoz ve solunum güçlüğü gösteren 
hastalarda oldukça nadir o lan bu anamalinin de ayırı

cı tanıda düşünülmes i gerektiğini vurgulamaktır. 
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OLGU BiLDiRiSi' 

36 günlük erkek hasta morarına yakınmasıyla 
başvurdu. Öyküsünden doğumdan hemen sonra 
başlayan morarına nedeniyle hastaneye yalınldığı ve 
trakco-öscfagial fistül ön tanısıyla hastanemize sevk 
edi ldiği ; özgeçmişinden, 20 yaşındaki annenin 2. 
gebeliğinden, miadında, spantan vaginal yol ve ver
teks gel işi ilc doğduğu anlaşıldı. Soygeçmişinden, ı. 
çocuğun trakcoösefagial fistül tanısıyla ameliyat 
edildiği ve sonra öldüğü öğrenildi. 

Fizik muayenede ateş 36.5° C, nabız 160/dk, solu
num 50/dk, femoral arter nabızları bi lateral 
alınıyordu. Genel durumu orta olan hastanın peroral 
ve ekstremiLc uçlarında siyanozu, sağ preaurikular 
"skin ı.ag"ı mevcuttu. Kalpte stcrnum solunda 2. in
terkostal aralıkta 2/6 Iık sistolik üfürüm vardı ve 
karaciğer kosta kenarında 4 cm ele geliyordu. Ayrıca 

torasik skolyozu vardı. 

Laboratuvar incelemelerinde Hb 24.7 gr/d! , Hct 76 
idi. Elcktrokardiyogramda (EKG) sağ aks sapması ve 
sağ vcntrikül hipcrtrofisi örneği vardı. Akciğer grafi
s inde timus gölgesi yanısıra perifcral bölgelerde 
bronkovaskulcr belirtilerde azalma ve torakal vertcb
ralarda hcmivertcbra anomalisi, sağ 1. ve 2. kosı.alar
da hipapiazi gözlendi. Abdeminal ulırasonografi nor
mal olarak değerlendirildi. 

İki boyutlu ckokardiyografide sağ atriyum ve sağ 
vcntrikülün büyük olduğu, pulmoner arterin geniş 
o lup hipertansiyon örneği verdiği tespit edildi ve sağ 
ventrikül prcejeksiyon periyodunun ejeksiyon zama
nına oranı 0.30'un üzerinde bulundu. Sol atriyum ve 
sol ventrikül küçük olup, interatrial septumda açık

l ık vardı. Sol atriyumun arkasında pulmoner venle-
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~d; il 1. Subkostal po7.is) <>nda ıkı boyutlu ck .. k:ırJ ıyo
graında (sağcb), sol atriyuınuıı :ırkasınd:ı vcrtik:ıl vcnc (=) ait 
görünüm ve (solda) pulsed Doppler ekokardiyogramda verıik
al vendeki akım yönünün transdusere doğru (öne) olduğu iz
lenmektedir. 

Tablo 1. Kalp kateterizasyon bulguları 

Vcna kava superior 

Sağ atriyum 
Vena kava inferior 

Sağ ventrikü l 

Pulmoner arter 
Aorta 

02 saturasyonları 
(%) 

47 
66 
62 
65 
65 
6S 

Basınçlar 

(nınıHg) 

Ort. 2 

92/0 
90!30 (ort. 60) 
90!50 (ort . 70) 

rin açıldığı bir kese görünümü saptandı (Şeki l 1). 

Kontrast ekokardiyografide; kontrast maddenin sağ 
atriy uın ve sağ ventrikülü, ayrıca ASD yoluyla 

küçük olan sol atriyumu doldurduğu, kesenin dal

madığı gözlendi. Doppler ekokardiyografiele ana pul

moner arterin distalinde patent duktus a rteriosusa 

(PDA) ait devamlı üfürüm kayded ildi. Transduser 

subkostal pozisyonda iken yap ılan pulsed Doppler 

ekokardiyografik çalışınada vertikal vende transdosere 
doğru bir akım kayded ildi (Şek il 1). 

Heınoclinaınik çalışmada arteryel saturasyon eksikl iği 

ve pulmoner arterde sis temik seviyede basınç 

yükselmesi tespit edild i (Tablo 1). Kateter pu lmoner 

arterde iken yapılan enjeksiyonda, radyoopak maciele

nin pulmoner arteri ve duktus yoluyla aortayı clolclur

duğu, resirkülasyon fazında pulmoner venlerin bir 

kese oluşturcluktan sonra vertikal ven arac ıl ığıyla 

porta! vene açıldığı izlendi (Şeki l 2) . İnfracl iaf

ragınatik TAPVD tanıs ı konulan hastaınıza cerrahi 
müdahale planiand ı. 

TARTIŞMA 

Darling ve arkadaşlarının yaptığı sınıOaınaya göre 

TAPVD 4 gruba ayrılır: 1) suprakarcliak tip (tip I), 

2) kardiak tip (tip II), 3) infrakard iak veya infracl ia

fragmatik tip (tip III), 4) miskt tip (tip IV). Has-

~d .. iı 2 .\) . l'ıılıı1<ıncr art.er angiogr:ıfisi: I'DA yoluyla ktiçiik d~-.:ıııd:ııı aon:ı dolnıakıadır. (PA: pulm oner a rte r, a: des:ııHiaıı aort:ı , 
v: patent duktus arteriows) . B). Pulmoner aner angiografisiııde geç resirkülasyon fazı: pulmoner venleriıı oluştu rduğu kese ve 
vertikal ven gözlenmektedir. (K: kese, V: verıikal ven, P: porta! ven, oklar: pulmoner venler). 
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tamızda tespit edilen tip infradiafragmatik olup pul
moner venler vertikal bir ven arac ılığıyla porta! vene 
açılmakt.'ldırlar. 

İnfradiafragmalik tip TAPVD'de kardiak anomalilcrin 
sıklığı % 50 oranındadır (1-2). Birlikte bulunabilen 
bu kardiak anamaliler arasında endokardiyal yastık 
defekti, transpozisyon, pulmoner ve mitral atrezi, 
trunkus arteriozus, çift çıkışlı sağ ventrikül, pul
moner darlık, tck ventrikül ve dekstrokardİ 

sayılabilir. ASD veya PDA, TAPVD anamalisinde 
yaşamın devam etmesi için gerektiklerinden ek ana
ınali olarak kabul edilmezler (1,2). Hast.'lmızda ASD 
ve PDA dışında ek bir kardiak anamali ye rastlan
ınamıştır. 

İnfradiafragınatik tip T APVD ilc ekstrakardiak anaın
aliler ele s ık bulunur. En sık görüleni dalak anomali
leridir (1-3,5)_ Bizim lıastaınızda torakal vcrtcbralarda 
hcınivcrtcbra anoınali s i. sağ 1. ve 2. kastada hipa
piazi ve skolyoz yanısıra sağ prcaurikular skin tag 
gözlenmiştir. Dalak ıınomal i si tespit edilmem i ştir. 

Literatürele infradiafragınatik TAPVD anamalisinin 
erkeklerele kadınlardmı 3 kat daha fazla görüldüğü sap
tanm ıştır (l ,2)_ Familya! geç iş gösteren olgular da 
bi ldirilmi şt ir C5). Hastamızın yakın akrabalarında 
TAPVD gösteren başka kimse göz lcnıncıniştir. 

İnfracliafragmatik TAPVD'de pulmoner vcnöz obst
rüksiyon sonucu pulmoner hipertansiyon geliş

mcktcelir (7,8). Anormal pulmoner vcnöz dönüşün 
sistemik vcnlcrc hepatik clokuclan geçmesiyle veya 
vcrtikal vcnin diafragmaclan geçerken oluşan stcnozu
na bağ lı olarak pulmoner vcnöz obstruksiyon meyda
na gelir. Hastaınızcla pulmoner vcnöz obstruksiyon 
sonucu pulmoner hipertansiyon tespit edilmiştir. 

İki boyutlu ekokardiyografi, TAPVD ıınomalis indc 

kesenin lokali zasyonunu gösterınede yararlı bir 
yöntemelir <1•2,9). İnfradiafragmatik tip TAPVD'de 
vcrtikal vcnin varlığı, desandan aorta ve vcna kava 
infcrior ilc i li şk i leri subkostal bölgeden yapılan 
kayıtlarla araştırılır. Hastaınızda vcrtikal venin 
varlığı ve abdoıninal damarlada ili şkisi bu yöntemle 
gösterilmiştir. Son y ıl larda ise pulsed Doppler eko
karcliyografik çalışınanın kesin tımıda üstünlüğü vur
guianmaktadır (lO). Hasuım ızda da vcrtikal vendcki 
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transdusere doğru olan akım pulsed Doppler 
çalışınası ile tespit edilmiştir. 

Vertikal venin açı ldığı yer tam olarak kalp kateteri
zasyonu ile gösterilebilir. Hast.'lınızın sineanjiokar
d iyograın larında pulmoner vcnlerin birleşerek verti
kal vcn arac ı lığ ıyla porta! sisteme açıldığı sap
tanmıştır. Pulmoner hipertansiyonun erken geliştiği 
bu hastalarda tck tedavi şeklin in cerrahi olduğu 
düşünülürse tanının bir an önce konulması ve hasta
ların dcrhal aınel iyata veri lmesi planlanınal ıdır. 
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