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ÖZET 
Sistamik venöz dönüş anomalilerinin en sık görülen­

lerinden birisi olan persistan sol superior vena kava 
(PSSVK) genellikle diğer konjenital kalp hastalıkları ile bir­
likte bulunur. Bunların cerrahi tedavisi sırasında PSSVK 
cerraha sorun yaratabileceği için, önceden tanımlanması 
önemlidir. Bu çalışmada Hacettepe Üniversitesi Çocuk 
Kardiyoloji Ünitesinde PSSVK tanısı alan 145 olgu sunul­
muştur. Bu olguların %88.2'sinde PSSVK koronar sinüs 
aracılığı ile sağ atriyuma, % 11 'inde sol atriyuma boşalıyor­
du. İki olgu izole olup, diğerlerinin (%98.6) değişik kar-
diyak defektlere (ASD, VSD, Faiıot Tetmlojısi) eşlik ettiği 
saptanmıştır. 
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Persistan sol superior vena kava ( P S S V K ) sık 
görülen sistemik venöz dönüş anomalilerinden birisi­
dir (1). Sistemik venöz dönüş anomalilerinin %47'sini 
oluşturur ve yaklaşık %0.3-0.5 oranında bulunur (2-
4). Kon jen i ta l kalp has ta l ık la r ın ın ise %2-4 'ünü 
oluşturur (5). P S S V K sol kardinal ven sisteminin ar­
tıklarından gelişmekte, çoklukla koroner sinüs aracılığı 
ile sağ atriyuma açılmaktadır (2). Buna karşın direkt 
olarak sol atriyuma veya sol pulmoner yenlerden bi­
rine de açılabilir. P S S V K çoğu kez sağ superior ve­
na kava ile birliktedir. İki damar arasında ilişki ol­
mayabilir veya az ya da çok gelişmiş olarak mev­
cuttur. 
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SUMMARY 
Left persistent vena cava superior (LPVCS) is the 

most common anomaly of congenital abnormalities of 
systemic venous return. LPVCS is commonly associated 
with cardiovascular malformations. It is important to reco­
gnize LPVCS before the operation, since it may cause 
problem for the surgeon during the cardiac surgery. In 
this study, 145 patients with LPVCS were presented from 
Hacettepe University Medical Faculty. In 88.2% of these 
cases, LPVCS draines right atrium via coronary sinus, 
the remaining 11% directly to left atrium. 98.6% of the 
cases were associated with other congenital cardiac ano­
malies (ASD, VSD, Tetralogy of Fallot etc.). Only two 
cases were diagnosed as isolated LPVCS. 
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Kardiyopulmoner by-pass sırasında drenajının 
değişikliği nedeniyle cerraha sorun çıkarabilen ve komp-
likasyonlara yol açabilen bu anomalinin önceden tanım­
lanması önemlidir. Bu nedenle Ünitemizde P S S V K tanı­
sı alan olgular değerlendirilmiş ve bu konu ile ilgili lite­
ratür bilgileri gözden geçirilmiştir. 

MATERYEL VE METOD 
Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Kar­

diyoloji Ünitesinde 1982-1991 yılları arasında P S S V K 
tanısı alan 145 olgu açıldığı yer birlikde bulunduğu ano­
maliler açısından retrospektif olarak incelenmiştir. Has­
taların 62'si kız, 83'ü erkekdir. Yaş grupları 9/365 gün-
21 yıl, ortalama 6.2 yıldır. Tanı kalp kateterizasyonu ile 
konulmuştur. 

BULGULAR 
145 olgunun 128'inde (%88.2) P S S V K koroner si­

nüs aracılığı ile sağ atriyuma, 16'sında (%11) direkt sol 
atriyuma, bir olguda ise her iki atriyumla ilişkili olarak 
koroner sinüse açılıyordu. Bu olguların yalnızca ikisinde 
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Tablo 1. Ekokardiyak anomali bulunan P S S V K olgularının boşaldıkları atriyuma göre oranları 

Sağ atriyuma Sol atriyuma 
boşalan PSSVK % boşalan PSSVK % Toplam % 

ASD 42 32.8 6 37.5 48 33.1 
VSD 41 32.0 7 43.7 48 33.1 
Pulmoner stenoz 28 21.8 2 12.5 30 20.6 
Tetraloji Fallot 26 20.3 2 12.5 28 19.3 
TGA 7 5.4 4 25.0 11 7.6 
Tricuspid atrezisi 5 3.9 3 18.7 8 5.5 
ç ç s v 8 6.2 — — 8 5.5 
Dekstrokardi 4 — 3 18.7 7 4.8 
PDA 5 3.9 _ — 5 3.4 
Aort stenozu 5 3.9 — — 5 3.4 
Pulmoner atrezi 4 — 1 6.2 5 3.4 
Atrial inversion 3 — 1 6.3 4 — 
Aort koarktasyonu 4 — — — 4 — 
Tek ventrikül 2 — 1 6.2 3 — 
Endokardial yastık def ekti 3 _ _ 3 — 
Tricuspid prolapsusu 3 — — — 3 __ 

Mitral stenoz 3 — — — 3 __ 
Tek atrium 2 — _ _ 2 — 
Aort valv prolapsusu 2 — — _ 2 — 
Periferik pulmoner arter darlığ ı 2 — — — 2 — 
TAPVD _ _ 1 6.2 1 — 
PAPVD 9 _ — _ 1 — 
Aort yetmezliği 1 — — — 1 — 
Truncus arteriozus tip-4 1 — — — 1 — 
Sağ pulmoner arter yokluğu 1 — — — 1 _ 
Sol ventrikül sağ atrial comminikasyon 1 — — _ 1 
Mitral cleft 1 — — _ 1 _ 
Levocardi 1 _ — — 1 — 
Ebstein anomalisi 1 — — — 1 — 
PSSVK: Persistan sol superior vena kava; SVK: Superior vena kava; ASD: A tri yal septal defekt; 
VSD: Ventrikül septal defekt; TGA: Büyük damarların transpozisyonu; ÇÇSV: Çift çıkımlı sağ ventrikül; 
PDA: Patent duktus arteriozus; TAPVD: Total anormal pulmoner venöz dönüş; PAPVD: Parsiyel anormal pulmoner venöz dönüş 

TARTIŞMA 
PSSVK sık görülen sistemik venöz dönüş anoma­

lisi olup, konjenital kalp hastalıkları, özellikle kardiyak 
ve visseral transpozisyonla %3-10 oranında birlikte gö­
rülür (5,6). 

PSSVK %92 oranında koroner sinüsle sağ atriyu­
ma, %8 sol atriyuma boşalır (7,8). 

Olgularımızın %88.2'sinde, PSSVK, koroner sinüs 
aracılığı ile sağ atriyuma, % 11'inde direkt sol atriyuma, 
bir olguda ise her iki atriyum ile ilişkili koroner sinüse 
boşalıyordu. 

Embriyonik gelişmenin erken döneminde ortak 
kardinal ven superior vena kavaya dönüşür ve bilate-
raldir (9). Sol ortak kardinal ven sinüs venozusun sol 
kısmına veya koroner sinüse drene olur. PSSVK'nın 
embriyolojik gelişimi ile ilgili literatür bilgileri halen tar­
tışmalıdır. Bazı araştırmacılara göre sol atriyuma 
boşalan PSSVK embriyolojik bir anomali olup, normal 
koroner sinüs ile izah edilemez (10,11). Diğer taraftan 

ek anomali belirlenmemiştir. Diğer tüm PSSVK olguları 
(%98.6) değişik konjenital kalp defektleri ile birliktedir 
(Tablo 1). 

Olguların 138'inde çift vena kava superior mevcut­
tu, bu olguların 75'inde (%54.3) iki vena kava superior 
innominate ven devamlılığı ile birleşiyordu. 7 olguda ise 
sağ vena kava superiorun olmadığı saptanmıştır. Bu ol­
guların dördünde PSSVK sağ atriyuma, üçünde ise sol 
atriyuma boşalıyordu. 

Sağ atriyuma boşalan PSSVK olgularından 11'inde 
hemiazigos ven devamlılığı vardı ve iki olgu hariç hep­
sinde sağ superior vena kava saptandı. Sağ atriyuma 
drene olan dört PSSVK olgusunda da azygos ven de­
vamlılığı belirlendi. 

Sol atriyumla iştirakti 16 PSSVK olgusunun 
12'sinde sağ vena kava superior sağ atriyuma açılıyor­
du. Dördünde sağ vena kava superior atrezik idi. Sola 
drene olan olgulardan birinde hemiazigos ve sağ atriyu­
ma boşalan sağ vena kava superior tespit edildi. 
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Wiles (12) koroner s inus aracılığı ile so! atr iyuma 
boşalan iki P S S V K o lgusu sunmuştur . Norma lde 
PSSVK'nın lumeni geç embriyonik dönemde oblitere 
olur. Sol atı i yum ve sol akciğer hilusu arasında kalan 
P S S V K bası sonucu oblitere olur. Sağ vena kava supe­
rior sağ atriyuma üst kısmından boşaldığı için, herhangi 
bir bası söz konusu değildir. 

P S S V K gene l l i k le koroner s inüse v e y a sağ 
atriyuma boşaldığı için herhangi bir fizyolojik bozuklu­
ğa neden olmaz. Tek bulgu olarak koroner sinüsün 
di latasyonu görülebi l i r . Direkt sol atr iyumla il işkil i 
P S S V K n a d i r g ö r ü l e n b i r a n o m a l i o l u p , t ü m 
P S S V K ' l i olguların %7.5-8' ini oluşturur (7,8,13,14). 
Bu durumda başlıca bulgu değişik derecede sistemik 
siyanozdur (10). Polisitemia ve çomaklaşma görüle­
bilir. Bir olguda ise sol atriyuma drene olan P S S V K 
tanısı akciğer perfüzyon sintigrafisi sırasında gelişen 
sistemik emboli nedeniyle konulmuştur (6). Nedeni 
bel ir lenemeyen sistemik embol izasyon bu anatomik 
varyasyona bağlı olabilir (15). 

P S S V K genellikle diğer kardiyak malformasyonlarla 
birliktedir (16,17). Wodd (18), Fallot tetralojili olguların 
%20'sinde P S S V K belirlenmiştir. Sınus venozus tipi 
ASD'de de oran yüksek bulunmuştur (19). Nsah ve ar­
kadaşlarının (20) çalışmasında, konjenital kardiyak mal-
formasyonlu 1208 spesmen incelenmiş ve %9 oranın­
da koroner sinüsle işt irakl i P S S V K saptanmışt ı r . 
PSSVK ' l i olgularda mitral valv atrezisinin diğer kardiyak 
malformasyonlara göre anlamlı sıklıkla olduğu bildiril­
miştir. Nsah'ın serisinde, P S S V K olguların beşinde 
izole anomali olarak bulunmuş ve bunlardan birinde in­
nominate venin olmadığı gösterilmiştir. Yapılan bir diğer 
ça l ışmada ise Abbott (16) konjenital kalp hasta­
lıklarında P S S V K insidansının %3.6'dan daha fazla ol­
duğunu bildirmiştir. 

Olgular ımızda P S S V K %33.1 ' inde V S D , yine 
%33.1 ' inde A S D , %20.6 's ında pu lmoner s tenoz , 
%19.3'ünde Fallot tetralojisi ile birlikte idi. Triküspid 
atrezlsi, büyük damarların transpozisyonu, çift çıkışlı 
sağ ventrikül, destrokardi P S S V K ' y a eşlik eden diğer 
konjenital kalp hastalıklarıdır (Tablo 1). P S S V K olguları 
ile birlikte bulunan kardiyak anomaliler PSSVK'nın sağ 
veya sol atriyuma açılmasına göre değerlendirildiğinde 
PSSVK'nın sağ atriyuma boşaldığı olgularda Fallot tetra­
lojisi, pulmoner stenoz sıklıkla birlikte bulunan anomali­
lerdir. Buna karşın PSSVK'nın sol atriyumla iştirakli ol­
duğu olgularda TGA, triküspid atrezisl, dekstrokaıdı da­
ha sık olarak saptanmıştır. Üç olguda ise mitral stenoz 
belirlenmiştir. Olgularımızın ikisinde ek kardiyak anoma­
li yoktu. İzole P S S V K olgularımızdan birisi perikardit 
nedeniyle, diğeri sıyanozun etyolojisini araştırmak ama­
cıyla yapılan kateter çalışmasında tespit edilmiştir. Çift 
vena kava superiorlu olgularımızın %54.3'ünde innomi­
nate ven devamlılığı olduğu gösterilmiştir. Literatürde in­
nominate venin %60 oranında bulunduğu bildirilmiştir 
(21). 
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Bir ç a l ı ş m a d a b i la téra l supe r i o r v e n a k a v a y a y a ­
k laşık 348 o tops ide bir rast lanı lmışt ı r (22). J a p o n y a ' d a 
yap ı lan bir d iğer ç a l ı ş m a d a i se 300 o tops in in i nce len ­
m e s i n d e iki o l g u d a çift v e n a k a v a super io r o l d u ğ u gös ­
ter i lmişt ir (23). P S S V K ' l i o l g u l a r d a sağ v e n a k a v a s u p e -
r iorun bu lunmay ış ı o l d u k ç a nadi rd i r . K a r n e g i s ve ark. 
(24) sağ v e n a k a v a supe r i o run bu lunmad ığ ı 30 o lgu bi l ­
d i rmiş lerd i r . S a ğ v e n a k a v a supe r i o run bu lunmad ığ ı du ­
rum la rda sağ taraf ın v e n ö z d ö n ü ş ü P S S V K ile i l işkisi 
o lan innomina te v e n aracı l ığı i le sağlanır . 

Sağ V C S ' u n bu lunmad ığ ı yed i o l g u m u z d a , P S S V K 
d ö r d ü n d e sağ at r iyumla, ü ç ü n d e i se so l a t r iyumla işt i ra­
kli idi . 

G e n e l l i k l e d iğer ka rd i yak anoma l i l e r l e bir l ikte b u ­
lunan P S S V K sağ a t r i yuma aç ı l d ığ ında h e m o d i n a m i k 
v e f i z y o l o j i k b i r d e ğ i ş i k l i k m e y d a n a g e t i r m e z . S o l 
a t r i y u m a a ç ı l d ı ğ ı d u r u m l a r d a i s e s a ğ s o l ş a n t a v e 
b u n u n s o n u c u o l a r a k baz ı k o m p l i k a s y o n l a r a neden 
o lab i l i r . S o l a t r i y u m a d r e n e o l a n s a ğ V C S v e b u n a 
bağl ı bey i n a b s e s i d a h a ö n c e b i rkaç h a s t a d a bi ldir i l ­
m i ş v e b u o l g u l a r a c e r r a h i t e d a v i u y g u l a n m ı ş t ı r 
(25,26). 

Diğer taraf tan n e d e n i b e l i r l e n e m e y e n s i y a n o z u n 
e t y o l o j i s i n d e s o l a t r i y u m a a ç ı l a n P S S V K o l a s ı l ı ğ ı 
düşünü lme l id i r . S i yano t i k bir g ü n l ü k b e b e k t e de s i y a -
noz neden in in so l a t r i yuma d r e n e o l an P S S V K v e hi-
pop laz ik V S C o lduğu be l i r lenmiş , d a h a s o n r a d a c e r r a ­
hi düze l tme uygu lanmış t ı r (27). 

S i s tem ik ven anomal i le r i ile ilgili bir d iğer ç a l ı ş m a ­
mızda ise 5 6 v a k a d a P S S V K sap tanmış , bun la r ın dör­
dünde P S S V K ' n ı n so l a t r i yuma (%7), 52 's inde i se sağ 
a t r i yuma (%93) açı ld ığ ı , sık o la rak Fal lo t Tetraloj i l i V S D 
ve ASD'I İ v a k a l a r a eş l ik ett iği göster i lmişt i r (28). 

P S S V K diğer kard iyak anoma l i l e r ile birl ikte bu lun ­
d u ğ u n d a , bu patoloj i ce r rah i güç lük le re , amel iya t s a h a 
s ının kan lanmas ı gibi k o m p l i k a s y o n l a r a n e d e n olabi l i r . 
B u n u n için konjeni ta l ka lp defek t le r inde bu a n o m a l i n i n 
özel l ik le araşt ı r ı lması ve tanının kes in leşt i r i lmesi gerek l i ­
dir. 
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