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Ventrikiler septal defektli pulmoner atreziye eslik eden
kismi pulmoner venéz déniis anomalisi: iki olgu sunumu

Coexistence of partial anomalous pulmonary venous drainage and
pulmonary atresia with ventricular septal defect: a report of two cases
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Ventrikiler septal defektli pulmoner atrezi (VSD-PA) ile
kismi pulmoner vendz dénts (PVD) anomalisi birlikteligi
heterotaksi sendromlari disinda olduk¢a nadirdir. Bu
yazida, pulmoner arter anjiyografisi sirasinda kismi
PVD anomalisi saptanan iki VSD-PA olgusu sunul-
du. ilk olgu unifokalizasyon sansinin degerlendiriimesi
amaciyla kateterizasyon yapilan alti aylik bir kiz hasta
idi. Gergcek pulmoner arter varligi ile birlikte lic adet
majér aortopulmoner kollateral saptandi. Ayrica, sag
tist pulmoner venin sag atriyuma acildigi gérildu. ikinci
olgu, daha 6nce baska merkezlerde VSD-PA ve gergek
pulmoner arter yoklugu tanilaryla takip edilmekte olan
ve dort yil énce iki kez aortopulmoner sant ameliyat
yapilan 12 yasinda bir kiz hasta idi. Kalp kateterizasyo-
nu sirasinda konfluan, ancak ¢ok ince gercek pulmoner
arter varligi ile birlikte ¢cok sayida ince aortopulmoner
kollateral gérildi. Sol (st ve sag Ust pulmoner venler
sag atriyuma doékulmekteydi. Ventrikller septal defektli
pulmoner atrezi olgularinda kismi PVD anomalisinin
nadir de olsa gérulebilecegdi bilinmeli, ekokardiyografik
ve anjiyokardiyografik incelemeler sirasinda bu olasilik
g6z 6nlinde tutularak pulmoner ven6z dénls dikkatle
degerlendirilmelidir.

Anahtar sézctikler: Kalp kateterizasyonu; kalp septal defekti,
ventrikler; pulmoner atrezi; pulmoner venler/anormallik.

Ventrikiiler septal defektli pulmoner atrezi (VSD-
PA), Fallot tetralojisinin (FT) bir varyant1 olarak
kabul edilmektedir.!"! Fallot tetralojilerinin %20’sini
olusturur ve toplam sikligr 7/100 bin civarinda-
dir. Sag ventrikiil hipertrofisi, genis cikimli VSD
ve infundibuler septumun 6ne deviyasyonu vardir.
Fallot tetralojisinden farki, sag ventrikiil ile pulmo-
ner arterler arasinda luminal devamlilik olmamasi-

Coexistence of partial anomalous pulmonary venous
drainage (PVD) and pulmonary atresia with ventricular
septal defect (PA-VSD) is very rare with the exception
of heterotaxy syndromes. We presented two cases of
PA-VSD in which partial anomalous PVD was detected
during pulmonary artery angiography. One was a six-
month-old girl who underwent cardiac catheterization to
evaluate the chance of unifocalization. There were true
pulmonary arteries and three major aortopulmonary col-
laterals. It was noted that the right upper pulmonary vein
was in direct continuity with the right atrium. The second
case was a 12-year-old girl who was previously diagnosed
as having PA-VSD and absence of true pulmonary arter-
ies, for which she had undergone two subsequent aor-
topulmonary shunt operations four years before. During
cardiac catheterization, confluent but hypoplastic true
pulmonary arteries and multiple minor aortopulmonary
collaterals were detected. The right and left upper pulmo-
nary veins were draining to the right atrium. It should be
known that, albeit very rare, partial anomalous PVD may
be present in PA-VSD cases, requiring careful evaluation
of pulmonary venous drainage during echocardiographic
and angiographic studies.

Key words: Heart catheterization; heart septal defects, ventricu-
lar; pulmonary atresia; pulmonary veins/abnormalities.

dir. Bu nedenle, pulmoner kan akimi, duktus, aorto-
pulmoner kollateral ya da sistemik-pulmoner santlar
gibi ekstrakardiyak kaynaklar tarafindan saglanir.
Heterotaksi sendromlarinda oldugu gibi, kardiyak
situs, atriyum ve atriyoventrikiiler kapak anomalileri
ile birliktelik gosteren, ek vaskiiler anomalileri ve
ventriktiloarteryel diskordansi olan kompleks VSD-
PA olgularinda, diger kardiyak anomalilerle birlikte
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Sekil 1. Olgu 1’in anjiyokardiyografik gértinttleri. (A) Pulmoner arter enjeksiyonu resirklilasyon fazinda, sol pulmoner venlerin
sol atriyuma ddéndsu gérdltyor. (B) Sag alt pulmoner ven enjeksiyonunda kontrastin sol atriyuma dékiiltisu izlenmekte. (C) Sag
st pulmoner venin superior vena kava alt ucuna ve oradan sag atriyuma dokultisti izlenmekte.

pulmoner vendz doniis anomalileri de goriilebil-
mektedir.>* Bildigimiz kadariyla, kismi pulmoner
venoz doniis (PVD) anomalisi ve kompleks olmayan
VSD-PA birlikteligi literatiirde bildirilen bir durum
degildir.

Bu yazida, anjiyografide pulmoner arter enjeksiyo-
nu sirasinda resirkiilasyon fazinda kismi PVD anoma-
lisi saptanan VSD-PA’l1 iki olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Olgu I- On bes giinliik kiz bebek, agiz etrafinda
morarma nedeniyle cocuk kardiyolojisi klinigine
ozel bir hastaneden sevk edildi. Inspeksiyonda
ozellik saptanmadi. Oskiiltasyonda en iyi sol ikinci
interkostal aralikta duyulan 2/6 siddetinde devam-
1 tfiirim vardi. Diger sistem muayene bulgular:
normaldi. Elektrokardiyografide (EKG) sag eksen
deviyasyonu ve sag ventrikiil hipertrofisi bulgular1
saptandi. Telekardiyografide hafif kardiyomegali
vardi, pulmoner vaskiilarite normaldi. Oksijen doy-
gunlugu %90 olan olgunun ekokardiyografik ince-
lemesinde atriyumlar normal yerlesimdeydi; pul-
moner infundibuler ve valviiler atrezi vardi. Sagdan
sola sant gdsteren genis subaortik malalignment
VSD izlendi. Aort %50 dekstropoze idi. Ana pulmo-
ner arter ve dallarinda ayni yonlii akim vardi; ancak
pulmoner arterler hipoplazik bulundu. Akciger kan
akimi vertikal tipte genis bir duktus aciklig1 ve aor-
topulmoner kollateraller tarafindan saglaniyordu.
Pulmoner hipertansiyon bulgusu yoktu. Aylik kont-
rollerle klinik izleme alinan olgunun ilk alt1 aylik
izleminde oksijen doygunlugu %85-90 arasinda,
agirligr normal sinirlarda seyretti. Hastanin siya-
nozunda artig, kilo aliminda duraklama gézlenmesi
tizerine tekrarlanan ekokardiyografik incelemede
duktal acikligin kapanmak iizere oldugu goriildi.
Uygulanacak cerrahi girisimin belirlenmesi, 6zel-

likle tinifokalizasyon sansinin degerlendirilmesi
amaciyla kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyografi
yapildi. Konfluan gercek pulmoner arter varligi ile
birlikte major aortopulmoner kollateraller goriintii-
lendi. Kollaterallerin proksimal boliimlerinde darlik
oldugu goriildii. Sag akciger alanlar1 biiyiik olgiide
inen aorttan sag akcigere dogru giden iki kollateral-
le beslenmekteydi. Kollaterallerden birinin gercek
pulmoner arterle baglantili oldugunun goriilme-
si lizerine, inen aorttan aortopulmoner kollateral
yoluyla gercek pulmoner artere ulasildi. Gergek
pulmoner arter basinct normal bulundu. Pulmoner
arter enjeksiyonu sirasinda resirkiilasyon fazinda
kismi pulmoner venéz doniis anomalisi fark edildi.
Bunun iizerine yapilan selektif sag iist pulmoner
ven enjeksiyonunda, kontrast maddenin sag superior
vena kava alt ucuna ve oradan sag atriyuma dokiil-
diigu gortldi (Sekil 1). Aortopulmoner kollateralle-
rin tinifokalizasyonu Onerisiyle hasta cerrahiye sevk
edildi.

Olgu 2—- Daha once bagka merkezlerde VSD-PA
ve gergek pulmoner arter yoklugu tanilariyla takip
edilmekte olan ve sekiz yasinda iken dorder ay
arayla iki kez aortopulmoner sant ameliyat1 yapilan
12 yaginda kiz hasta, takiplerinin devami i¢in klini-
gimize getirildi. {1k degerlendirmede hafif siyanotik
olan hastanin oskiiltasyonunda devamli karakterde
sant Ufiirtimii alindi. Efor kapasitesi sinif II diize-
yindeydi. Oksijen doygunlugu %85 bulunan hastanin
EKG’sinde sag eksen deviyasyonu ve sag ventri-
kil hipertrofisi bulgular1 vardi. Telekardiyografide
kardiyomegali saptanmadi, pulmoner vaskiilarite
hafif azalmis bulundu. Hemoglobin 17.6 g/dl idi ve
demir eksikligi bulgular1 yoktu. Koagtilasyon testleri
normaldi. Ekokardiyografik incelemede pulmoner
infundibuler ve valviiler atrezi ile birlikte genis
subaortik malalignment VSD saptandi. Aort %50
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Sekil 2. (A) Olgu 2’de sol Blalock Taussig santtan gegilerek yapilan pulmoner arter enjeksiyonunda saptanan
pulmoner atrezi igin karakteristik marti (seagul) bulgusu. Sol Ust pulmoner ven enjeksiyonunda, kontrast
maddenin (B) vertikal ven yoluyla innominat vene dékiillisu, (C) vertikal ven ve innominat ven yoluyla supe-
rior vena kava ve sag atriyuma dokuiltisti gériilmekte. (D) Sag Ust pulmoner ven enjeksiyonunda kontrast
madde superior vena kava alt ucundan sag atriyuma ddékdiltyor.

dekstropoze idi. Cok sayida aortopulmoner kollateral
izlenmesine ragmen gercek pulmoner arterler net
olarak izlenemedi. Daha 6nce yapilmis olan santlarin
caligtig1, ancak sol modifiye ‘Blalock Taussig’ santin
daralmis oldugu goriildii. Kalp kateterizasyonunda
aortopulmoner santlarin ¢alisir durumda olduklari
goriildii. Santlar yoluyla ulasilan pulmoner arterler
konfluan, ancak hipoplazik idi ve ¢ok sayida ince
aortopulmoner kollateral vardi. Gergek pulmoner
arter basinct 60/43 mmHg (ortalama 52 mmHg)
bulundu. Pulmoner arter enjeksiyonunda anormal
pulmoner ven6éz doniisten giiphelenilmesi iizerine
selektif pulmoner ven enjeksiyonlar1 yapildi. Sol tist
pulmoner ven enjeksiyonunda kontrast maddenin
vertikal ven yoluyla superior vena kava alt ucuna
acildig1 goriildii. Sag tist pulmoner ven enjeksiyonun-
da ise, pulmoner venin superior kaval ven alt ucuna
ve oradan sag atriyuma doktldigi goriildii (Sekil 2).
Diger pulmoner venler sol atriyuma dokiilmekteydi.

Bdylece, hastada kismi pulmoner venéz doniis ano-
malisi gosterilmis oldu. Hastanin klinik olarak takip
edilmesine karar verildi.

TARTISMA

Kismi pulmoner vendz doniis anomalisi, genis
anatomik spektrumu olan bir anomalidir. Pulmoner
venlerin bir, iki ya da tigii sag atriyuma ya da sistemik
vendz sisteme agilirlar. Anormal dokiilen pulmoner
ven sayisina gére hemodinamik ve klinik degisiklikler
gortiliir. Tek bir pulmoner venin anormal dokuldigu
olgularda klinik tablo normal ya da normale yakindir.
Anormal dénen ven sayist arttikca klinik tablo tam
anormal pulmoner vendz doniige benzer.[*

Ozellikle sag pulmoner venlerde anormal doniisiin
goriildiigii kismi PVD anomalili olgularin 6nemli bir
kismi1 siniis venosus defektleri ve septum primum
malpozisyonu ile iligkilidir.*¢! Bu olgularda pulmo-



418

Tirk Kardiyol Dern Ars

ner vendz baglantilar normal, ancak anatomi geregi
atriyumlara dokiiltisleri anormaldir. Polispleni ile
beraber olan viseral heterotaksi sendromlarinda sep-
tum primum malpozisyonuna sik¢a rastlanir. Sintis
venosus defektleri ve septum primum malpozisyo-
nu olan olgular hari¢ tutuldugunda, en sik goriilen
kismi PVD anomali tipi sol pulmoner venlerin sol
innominat vene acilmasi, ikinci sikliktaki ise sag
pulmoner venlerin inferior kaval vene agilmasidir.
461 Siniis venosus defekti olmadan, sadece sag lst
pulmoner venin superiyor kaval ven alt ucuna ve
oradan sag atriyuma dokiiliisi daha nadir goriiliir.
Olgularimizdan birinde sol iist pulmoner ven verti-
kal ven yoluyla innominat vene dokiilirken, sag tist
pulmoner ven superiyor kaval ven alt ucuna aciliyor-
du. Diger olguda ise sadece sag iist pulmoner ven
superiyor kaval ven alt ucuna ve oradan sag atriyuma
dokdliiyordu.

Kismi pulmoner ven6z dontis anomalisinin nadir
goriilen, ancak klinik olarak onemli birlikteligi FT
iledir. Bir caligmada FT’li 1183 olgunun dordiinde
kismi PVD anomalisi bildirilmigtir.”? Heterotaksi
sendromlar1 ile birlikte goriilen VSD-PA’lh olgu-
larda pulmoner venlerin anormal doniisli gosteril-
mistir. Ancak, yaptigimiz taramalarda heterotaksi
sendromunun bir parcast olmadan VSD-PA ve
kismi PVD anomalisi birlikteligi ile ilgili bir yayina
rastlamadik.

Embriyolojik acidan bakildiginda, pulmoner
arteryel ve venoz sistem eszamanlt olarak farkli-
lagirlar. Prematiir akciger dokusu olan pulmoner
vaskiiler pleksustan geligsen iki ¢ift pulmoner ven,
birleserek tek bir pulmoner ven6éz damari (kese)
olugturur ve bunlar fetal hayatin 27-30. giinleri
arasinda atriyumun arka duvarina sol taraftan birle-
sirler. Sol atriyum gelistikce pulmoner ven6éz damar
sol atriyum i¢ine gomiilmeye baglar. Kardiyak
sistemin ventral tarafindan gelisen altinci aortik
arkus arterleri sag ve sol pulmoner arterler olarak
pulmoner vaskiiler pleksus ile anastomoze olurlar.
Goriildiigii gibi, pulmoner arterlerin ve pulmo-
ner venlerin embriyolojik gelisimi birbirine ben-
zerlik gostermektedir. Ventrikiiler septal defektli
pulmoner atrezi olgularinda goriilebilen pulmoner
damarlanma anomalilerinin cesitliligi, pulmoner
venoz dontis anomalilerindeki cesitlilikle benzerdir.
Bunlara ek olarak, embriyolojik farklilagmalarinin
ayn1 zamanda olusu, pulmoner arteryel ve vendoz sis-
tem anomalilerinin birlikte goriilebilecegini diisiin-
diirmektedir.

Kismi pulmoner venéz doniis anomalisi, 6zellikle
dikkat edilmedigi takdirde, tanis1 zor olan bir ano-
malidir.”! Diger dogustan anomalilerle birlikte bulun-
dugunda tan1 daha da zorlasir. Cogu zaman ameliyat
oncesi donemde klinik durumu ¢ok fazla etkilemedigi
halde, eger fark edilmemigse ameliyat sonras1 donem-
de ciddi sorunlara yol agabilir.

Ventrikiiler septal defektli pulmoner atrezi olgula-
rinda pulmoner dolagimin anatomisi, cerrahi yaklagimi
ve genel prognozu belirlemede birincil 6neme sahiptir.
89 [ntrakardiyak anatomi ve ek anomaliler prognos-
tik acidan ikincil 6nemdedir.® Bu anomalide tanisal
kateter-anjiyografinin temel amaci pulmoner dolasi-
min belirlenmesidir. Pulmoner arterlerin varliginin
ve varsa konfluansinin tam olarak degerlendirilmesi
en 6nemli noktadir. Kollaterallerin sayisi, niteligi ve
basinglarinin tayini de olduk¢a 6nemlidir. Ventrikiiler
septal defektin varligi, koroner anatominin ve ek ano-
malilerin belirlenmesi ikincil nemdedir.

Sonug¢ olarak, VSD-PA’l1 olgularda kismi PVD
anomalisinin nadir de olsa goriilebilecegi bilinmeli,
ekokardiyografik ve anjiyokardiyografik incelemeler
sirasinda bu birliktelik olasilig1 gbéz 6niinde tutularak
pulmoner vendz dontis dikkatle degerlendirilmelidir.
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