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OZET

Sistamik vendz dbniis anomalilerinin en sik goriilen-
lerinden  birisi olan persistan sol superior vena kava
(PSSVK) genellikle diger konjenital kalp hastaliklari ile bir-
likte bulunur. Bunlarin cerrahi tedavisi sirasinda PSSVK
cerraha sorun yaratabilecegi igin, O6nceden tanimlanmasi
énemlidir. Bu c¢alismada Hacettepe Universitesi Cocuk
Kardiyoloji Unitesinde PSSVK tanisi alan 145 olgu sunul-
mustur. Bu olgularin  %88.2'sinde  PSSVK koronar siniis
araciligi ile sag atriyuma, % 11 'inde sol atriyuma bosaliyor-
du. Iki olgu izole olup, digerlerinin (%98.6) degisik kar-
diyak defektlere (ASD, VSD, Faiiot Tetmlojisi) eslik ettigi
saptanmigtir.
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Persistan sol superior vena kava (PSSVK) sik
gorilen sistemik vendz doénus anomalilerinden birisi-
dir (1). Sistemik vendéz doéniis anomalilerinin %47'sini
olusturur ve yaklasik %0.3-0.5 oraninda bulunur (2-
4). Konjenital kalp hastaliklarinin ise %2-4'Uni
olusturur (5). PSSVK sol kardinal ven sisteminin ar-
tiklarindan gelismekte, ¢oklukla koroner sints araciligi
ile sag atriyuma aciimaktadir (2). Buna karsin direkt
olarak sol atriyuma veya sol pulmoner yenlerden bi-
rine de acilabilir. PSSVK ¢ogu kez sad superior ve-
na kava ile birliktedir. iki damar arasinda iliski ol-
mayabilir veya az ya da c¢ok gelismis 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 sirasinda drenajinin
degisikligi nedeniyle cerraha sorun cikarabilen ve komp-
likasyonlara yol agabilen bu anomalinin énceden tanim-
lanmasi énemlidir. Bu nedenle Unitemizde PSSVK tani-
si alan olgular degerlendirilmis ve bu konu ile ilgili lite-
ratur bilgileri gézden gegirilmistir.

MATERYEL VE METOD

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kar-
diyoloji Unitesinde 1982-1991 yillari arasinda PSSVK
tanisi alan 145 olgu acildig1 yer birlikde bulundugu ano-
maliler agisindan retrospektif olarak incelenmistir. Has-
talarin 62'si kiz, 83'U erkekdir. Yas gruplari 9/365 gin-
21 yil, ortalama 6.2 yildir. Tani kalp kateterizasyonu ile
konulmustur.

BULGULAR

145 olgunun 128'inde (%88.2) PSSVK koroner si-
nis araciligr ile sag atriyuma, 16'sinda (%11) direkt sol
atriyuma, bir olguda ise her iki atriyumla iligkili olarak
koroner sintse acgiliyordu. Bu olgularin yalnizca ikisinde
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Tablo 1. Ekokardiyak anomali bulunan PSSVK olgularinin bosaldiklari atriyuma goére oranlari
Sag atriyuma Sol atriyuma

bosalan PSSVK % bosalan 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 2 125 28 19.3
TGA 7 54 4 25.0 11 7.6
Tricuspid atrezisi 5 3.9 3 18.7 8 5.5
GGSsV 8 6.2 _ _ 8 55
Dekstrokardi 4 _ 3 18.7 7 4.8
PDA 5 3.9 _ _ 5 34
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 ventrikil 2 _ 1 6.2 3 _
Endokardial yastik def ekti 3 _ — 3 -
Tricuspid prolapsusu 3 _ — — 3 -
Mitral stenoz 3 _ _ _ 3 —
Tek atrium 2 — _ _ 2 _
Aort valv prolapsusu 2 _ — _ 2 —
Periferik pulmoner arter darlig 1 2 — — — 2 —
TAPVD — _ 1 6.2 1 _
PAPVD 9 _ — _ 1 —
Aort yetmezligi 1 _ — — 1 —
Truncus arteriozus tip-4 1 _ _ _ 1 _
Sag pulmoner arter yoklugu 1 — — — 1 _
Sol ventrikil sag 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: Atiyal septal defekt;
VSD: Ventrikil septal defekt; TGA: Blylik damarlarin transpozisyonu; CCSV: Gift gikimh sag ventrikil;
PDA: Patent duktus arteriozus; TAPVD: Total anormal pulmoner vendz dénus; PAPVD: Parsiyel anormal pulmoner venoz dénus

ek anomali belirlenmemistir. Diger tim PSSVK olgulari
(%98.6) degisik konjenital kalp defektleri ile birliktedir
(Tablo 1).

Olgularin 138'inde c¢ift vena kava superior mevcut-
tu, bu olgularin 75'inde (%54.3) iki vena kava superior
innominate ven devamliligi ile birlesiyordu. 7 olguda ise
sag vena kava superiorun olmadigi saptanmistir. Bu ol-
gularin doérdiinde PSSVK sag atriyuma, licilinde ise sol
atriyuma bosaliyordu.

Sag atriyuma bosalan PSSVK olgularindan 11'inde
hemiazigos ven devamhihgi vardi ve iki olgu hari¢ hep-
sinde sag superior vena kava saptandi. Sag atriyuma
drene olan dort PSSVK olgusunda da azygos ven de-
vamlihg: belirlendi.

Sol atriyumla istirakti 16 PSSVK olgusunun
12'sinde sag vena kava superior sag atriyuma agiliyor-
du. Dordiinde sag vena kava superior atrezik idi. Sola
drene olan olgulardan birinde hemiazigos ve sag atriyu-
ma bosalan sag vena kava superior tespit edildi.

TARTISMA

PSSVK sik goriilen sistemik venéz doniis anoma-
lisi olup, konjenital kalp hastaliklari, 6zellikle kardiyak
ve visseral transpozisyonla %3-10 oraninda birlikte go-
ralur (5,6).

PSSVK %92 oraninda koroner siniisle sag atriyu-
ma, %8 sol atriyuma bosalir (7,8).

Olgularimizin  %88.2'sinde, PSSVK, koroner siniis
araciligi ile sag atriyuma, % 11'inde direkt sol atriyuma,
bir olguda ise her iki atriyum ile iligkili koroner siniise
bosaliyordu.

Embriyonik gelismenin erken doéneminde ortak
kardinal ven superior vena kavaya doniisiir ve bilate-
raldir (9). Sol ortak kardinal ven siniis venozusun sol
kismina veya koroner siniise drene olur. PSSVK'nin
embriyolojik gelisimi ile ilgili literatir bilgileri halen tar-
tismalidir. Bazi arastirmacilara goére sol atriyuma
bosalan PSSVK embriyolojik bir anomali olup, normal
koroner sinus ile izah edilemez (10,11). Diger taraftan
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Wiles (12) koroner sinus araciligi ile so! atriyuma
bosalan iki PSSVK olgusu sunmustur. Normalde
PSSVK'nin lumeni ge¢ embriyonik dénemde oblitere
olur. Sol atiiyum ve sol akciger hilusu arasinda kalan
PSSVK basi sonucu oblitere olur. Sag vena kava supe-
rior sag atriyuma Ust kismindan bosaldigi igin, herhangi
bir basi s6z konusu degildir.

PSSVK genellikle koroner sinise veya sag
atriyuma bosaldig1 icin herhangi bir fizyolojik bozuklu-
ga neden olmaz. Tek bulgu olarak koroner sintsin
dilatasyonu gérilebilir. Direkt sol atriyumla iligkili
PSSVK nadir gérilen bir anomali olup, tim
PSSVK'Ili olgularin %7.5-8'ini olusturur (7,8,13,14).
Bu durumda baslica bulgu degisik derecede sistemik
siyanozdur (10). Polisitemia ve ¢omaklagsma goérile-
bilir. Bir olguda ise sol atriyuma drene olan PSSVK
tanisi akciger perflizyon sintigrafisi sirasinda gelisen
sistemik emboli nedeniyle konulmustur (6). Nedeni
belirlenemeyen sistemik embolizasyon bu anatomik
varyasyona bagl olabilir (15).

PSS VK genellikle diger kardiyak malformasyonlarla
birliktedir (16,17). Wodd (18), Fallot tetralojili olgularin
%20'sinde PSSVK belirlenmigtir. Sinus venozus tipi
ASD'de de oran yuksek bulunmustur (19). Nsah ve ar-
kadaslarinin (20) ¢alismasinda, konjenital kardiyak mal-
formasyonlu 1208 spesmen incelenmis ve %9 oranin-
da koroner sinusle istirakli PSSVK saptanmigtir.
PSSVK'li olgularda mitral valv atrezisinin diger kardiyak
malformasyonlara goére anlamli siklikla oldugu bildiril-
mistir. Nsah'in serisinde, PSSVK olgularin besinde
izole anomali olarak bulunmus ve bunlardan birinde in-
nominate venin olmadigi gdsterilmistir. Yapilan bir diger
calismada ise Abbott (16) konjenital kalp hasta-
liklarinda PSSVK insidansinin %3.6'dan daha fazla ol-
dugunu bildirmigtir.

Olgularimizda PSSVK %33.1'inde VSD, yine
%33.1'inde ASD, %20.6'sinda pulmoner stenoz,
%19.3'Unde Fallot tetralojisi ile birlikte idi. Trikuspid
atrezlsi, buyuk damarlarin transpozisyonu, cift cikish
sag ventrikul, destrokardi PSSVK'ya eslik eden diger
konjenital kalp hastaliklaridir (Tablo 1). PSSVK olgulari
ile birlikte bulunan kardiyak anomaliler PSSVK'nin sag
veya sol atriyuma acgilmasina gére degerlendirildiginde
PSSVK'nin sag atriyuma bosaldidi olgularda Fallot tetra-
lojisi, pulmoner stenoz siklikla birlikte bulunan anomali-
lerdir. Buna kargin PSSVK'nin sol atriyumla istirakli ol-
dugu olgularda TGA, triklispid atrezisl, dekstrokaidi da-
ha sik olarak saptanmistir. Ug olguda ise mitral stenoz
belirlenmigtir. Olgularimizin ikisinde ek kardiyak anoma-
li yoktu. izole PSSVK olgularimizdan birisi perikardit
nedeniyle, digeri siyanozun etyolojisini arastirmak ama-
clyla yapilan kateter calismasinda tespit edilmistir. Cift
vena kava superiorlu olgularimizin %54.3'inde innomi-
nate ven devamliligi oldugu goésterilmistir. Literatirde in-
nominate venin %60 oraninda bulundugu bildirilmistir
(21).
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Bir ¢alismada bilatéral superior vena kavaya ya-
klasik 348 otopside bir rastlaniimistir (22). Japonya'da
yapilan bir diger ¢aligsmada ise 300 otopsinin incelen-
mesinde iki olguda ¢ift vena kava superior oldugu gos-
terilmistir (23). PSSVK'li olgularda sag vena kava supe-
riorun bulunmayigi oldukg¢a nadirdir. Karnegis ve ark.
(24) sag vena kava superiorun bulunmadigr 30 olgu bil-
dirmislerdir. Sag vena kava superiorun bulunmadig: du-
rumlarda sag tarafin vendz doéniusi PSSVK ile iliskisi
olaninnominate ven araciligi ile saglanir.

Sag VCS'un bulunmadigr yedi olgumuzda, PSSVK
dordinde sag atriyumla, tclinde ise sol atriyumla istira-
kli idi.

Genellikle diger kardiyak anomalilerle birlikte bu-
lunan PSSVK sag atriyuma acildiginda hemodinamik
ve fizyolojik bir degisiklik meydana getirmez. Sol
atriyuma acgildigr durumlarda ise sag sol santa ve
bunun sonucu olarak bazi komplikasyonlara neden
olabilir. Sol atriyuma drene olan sag VCS ve buna
bagli beyin absesi daha 6nce birka¢g hastada bildiril-
mis ve bu olgulara cerrahi tedavi uygulanmigtir
(25,26).

Diger taraftan nedeni belirlenemeyen siyanozun
etyolojisinde sol atriyuma agilan PSSVK olasiligi
dislnilmelidir. Siyanotik bir ginlik bebekte de siya-
noz nedeninin sol atriyuma drene olan PSSVK ve hi-
poplazik VS C oldugu belirlenmis, daha sonra da cerra-
hi dizeltme uygulanmistir (27).

Sistemik ven anomalileri ile ilgili bir diger calisma-
mizda ise 56 vakada PSSVK saptanmis, bunlarin dér-
dinde PSSVK'nin sol atriyuma (%7), 52'sinde ise sag
atriyuma (%93) acildigi, sik olarak Fallot Tetralojili VS D
ve ASD'li vakalara eslik ettigi gésterilmistir (28).

PSSVK diger kardiyak anomaliler ile birlikte bulun-
dugunda, bu patoloji cerrahi glgliklere, ameliyat saha
sinin kanlanmasi gibi komplikasyonlara neden olabilir.
Bunun igin konjenital kalp defektlerinde bu anomalinin
6zellikle aragtirilmasi ve taninin kesinlestirilmesi gerekli-
dir.
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