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OZET
Parsiyel  bilateral pulmoner  venéz  dbénis  anomalileri
oldukgca nadir gériilen ve preoperatuvar tani  bakimindan

da sorun cikartan  konjenital anomalilerdendir.

Klinigimizde,, literatiirde  anatomik olarak tam  benze-
rine raslayamadigimiz  bu tip bir olgu peroperatuvar db-
nemde teshis ve tedavi  edildi.
atriyal  septal defekt (ASD) +

(VSD) + hafif mitral valv prolapsusu tanilari konan hasta-
nin, Intraoperatuvar degerlendiriimesinde sekundum tip

ASD + parsiyel bilateral pulmoner ven6z dénis anomalisi

Preoperatuvar  olarak
ventrikiler  septal  defekt

oldugu gdzlemlendi.
leri ile sag ust pulmoner veni sol atriyumun

Hastanin sol dst ve alt pulmoner ven-
arkasinda
retroperikardiyal ~ olarak  ana bir pulmoner venbéz  siniiste
birlesmekte  ancak sol atriyuma anormal  verti-

kal ven araciigi ile innominat vene  do6kilmekteydi. Sol

aciimayip,

atriyuma sadece sag alt pulmoner ven aciliyordu. Once,
kardiyopulmoner  bypass altinda hastanin ~ ASD'si  perikar-
diyal yama ile kapatildi, daha sonra ikinci bir seansta,
anterolateral

kardiyopulmoner kullaniimadan sol

torakotomi ile  sol atriyum aurikulu ile ana pulmoner vendz

bypass

birbirine  anastomoz  edildi,

dokdldigl  yerden

sinlis parsiyel klempler altinda
anormal  vertikal  ven, innominat  vene

ligatiire edildi.

Sol-sag santll ve Ozellikle de ASD disinilen konjeni-
defektli hastalar tetkik edilirken gerek ekokardiyo-
gerekse peroperatuvar  eks-
olabilecegi  her

tal kalp
grafik, gerek  anjiyografik  ve
ploratif incelemede
zaman hatirlanmalidir.

anormal  vendz  drenaji

Anahtar Kelimeler: Pulmonervendz dénis anomalisi,
Atriyal septal defekt, Sol-sag sant
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Parsiyel anormal pulmoner vendéz doénis (PAPVD)
bir veya her iki akcigere ait pulmoner verilerden sa-
dece bir kisminin sag atriyuma veya onun vendz deri-
vasyonlarina acilmasi durumudur. Bir baska ifadeyle
PAPVD pulmoner yenlerden en az birinin bir sistemik
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SUMMARY

Partial bilateral
connection is one of the rare forms of congenital heart

anomalous pulmonary venous
diseases which can cause some difficulties and problems

during  the preoperative  diagnostic  procedures.

In  our clinic we had diagnosed peroperatively and
treated succesfully such kind of a case which we couldn't
find any other with similar anatomy in the literature. Al-
though the ASD+VSD+MHd
mitral valve prolapse, at the operation we had seen that
the pathology @~ was ASD
malous pulmonary venous return. The left superior and
inferior, and the right superior pulmonary  veins were

preoperative diagnosis was

secundum+partial  bilateral  ano-

connecting to a
pericardially behind the left atrium.

common pulmonary venous sinus  retro-
Instead of opening to
the left atrium, the common pulmonary venous sinus was
connecting to the Innominate vein via an abnormal verti-
cal vein. ASD was repaired first with a pericardial patch
under cardiopulmonary  bypass. Then left atrial auricula
was anastomozed to the corpus of the common pulmo-
nary venous sinus under side clamps  without cardiopul-
monary bypass by anterolateral thoracotomy in the se-
cond seance. Abnormal vertical vein was ligated from the

innominate vein.

It is concluded that during the echocardiographic, an-

giographic ~ and  peroperative evaluation of the patients
with congenital  left-to-right  shunts, coexistance of an
anomalous  pulmonary venous connection must  always

be remembered.

Key Words: Anomalous pulmonary venous return,
Atrial septal defect, Left-to-rght shunt
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vendz bosluga ve yine en az bir pulmoner venin de
morfolojik sol atriyuma dékilmesi halidir (1). izole bir
lezyon olabilecegi gibi atriyal septal defekt (ASD)'lere
eslik de edebilir (2,3).

OLGU

Dogustan itibaren sik solunum sistemi enfeksiyonu
gecirdigi ifade edilen 9 yasindaki kiz gocudu E.S.'nin
yorulma ve nefes darligi yakinmasi vardi. Soy gec-
misinde O6zellik saptanmadi. Fizik muayenede arteriyel
kan basinct 100/80 mmHg, nabzi 86/dk ve ritmik bu-
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lundu. Pulmoner odakta 2/6 sistolik Gfiarim ve her iki
akciger tabanlarinda krepitan railer belirlendi. EKG'-
sinde inkomplet sag dal bloku paterni mevcuttu. Tele-
grafisinde her iki akciger alt zonlarinda belirgin infiltratif
goérinidm izleniyordu. Hematolojik tetkik orta derecede
I6kositoz (10500/mm*) gdsteriyordu.

Yapilan ekokardiyografik inceleme ASD, ventri-
kiler septal defekt (VSD) ve hafif mitral kapak prolap-
susu disundirdi. Kalp kateterizasyonu sonucu sekun-
dum tip ASD tanisi konan hasta igin operasyon karari
alindi. Preoperatif donemde solunum sistemi enfeksi-
yonu yoéninden 10 gin slreyle antibiyotik tedavisi uy-
gulandi.

Operatif Teknik

Mediyan sternotomiyi takiben aorto-bikaval kanu-
lasyon yapilarak vicut disi dolagsima baslandi. 30 de-
rece slstemik hipoterml uygulandi. Aort klemplenerek
soguk potasyumlu kristaloid kardiyopleji ve topikal hipo-
termi ile kalp durduruldu. Sag atrium agildi. Fossa ova-
lis tipi 2x3 cm boyutlarinda sekundum tip ASD goérilda.
Defekt perikardiyal yama ile kapatildi. Standart prose-
dirle vicut disi dolasim sonlandirildi. Alinan kan gazi
orneklerinde sag atriyumda soldan saga santin sebat
ettigi belirlendi. Vena innominata'dan alinan kan or-
nedinde oksijen satlrasyonunun yiksek ¢ikmasi Uzeri-
ne sol pulmoner venlere ait anormal drenaj olabilecegi
dusuntldid. Yapilan eksplorasyonda her iki sol pulmo-
ner ven ile sag Ust pulmoner venin pelikandin arkasin-
da,, atriyum hizasinda, bir ana pulmoner vendz siniste
birlestigi ve kanin bir vertikal ven aracilig! ile vena inno-
minataya dokuldugi gorulda (Sekil 1).

Hastay! ikinci kez vicut disi dolasima baglama-
mak, kalbi ikinci bir klemp zararindan korumak ve da-
ha iyi bir cerrahi ekspozisyon saglamak amaciyla me-
diyan sternotomi kapatilarak doérdinci interkostal ara-
liktan sol anterolateral torakotomiye gecildi. Sol atriyal
apandikse ve ana pulmoner ven0z sinlise birer par-
siyel klemp kondu. Her iki bosluk birer longutidinal I'n-
sizyonla agildi ve pulmoner vendz sinls sol atriyuma
devamli sitlrli anastomoz edildi. Anormal vertikal ven,
vena innominata'ya dokildigd yerden ligatire edildi
(Sekil 2). Alinan kan gazi 6rneklerinde sant bulgusunun
kalmadigr gorulda.

Postoperatif donemde major bir komplikasyonla
karsilasiimadi. Yapilan ekokardiyografik inceleme ile
her iki sol pulmoner ven, sag Ust pulmoner ven, ana
pulmoner vendz sinlis ve ameliyatta yapilan anasto-
moz vizlalize edildi (Sekil 3).

Ailesi kabul etmedigi i¢in anjiografik kontrol yapila-
madi. Hasta sifa ile taburcu edildi.

TARTISMA

Pulmoner ven6éz dénis anomalileri nadir goérilen
konjenital kalp anomalilerindendir. Total ve parsiyel ol-
mak Uzere iki ana gruba ayrilir. PAPDV'nin ilk tanimi-
nin 1739'da Winslow a veya 1798'de VVilson'a ait ol-
dugu sdylenmektedir. Yasayan bir hastada ilk PAPVD
tanisi ise 1949'da Dotter tarafindan konmustur (4). Bil-
dirilen ilk PAPVD tedavisi 1950 yilinda Drake ve ark.
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Sekil 1.  Parsiyel bilateral pulmoner vendéz donis anomalili ol-
gunun diizeltme 6ncesi anatomik gériinimu.

R.S.P.V.: Sag ist pulmoner ven, R.I.P.V.: Sag alt pulmoner ven,
C.S.: Koroner siniis, L.S.P.V.: Sol ist pulmoner ven, LI.P.V.:
Sol alt pulmoner ven.
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Sekil 2.

Operatif teknik.

(5) tarafindan yapilan lobektomidir. 1951 yilinda Miller
(6), 1955-1962 yillari arasinda Lewis ve ark. (7) Cooley
ve ark. (9-10) parsiyel ve total pulmoner ven6z doénus
anomalilerinde cerrahi dizeltme ile ilgili basarili sonug-
lari yayinlamiglardir. Ayni ddénemde Darling ve ark.
(11), anomalinin anatomik siniflamasini yapmislar,
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Sekil 3. Postoperatuvar ekokardiyografik gérinim.
LV: Sol ventrikill, RV: Sag ventrikil, RA: Sag atriyum, LA: Sol
atriyum, LIPV: Sol alt pulmoner ven, LSPV: Sol ust pulmoner
ven, RSPV: Sag ust pulmoner ven.

1965'de Blake ve ve ark. (12) 113 olguluk serilerinde
anormal pulmoner vendz dénisin 27 degisik anatomik
tipini  bildirmislerdir.

Bu malformasyona her 160 kisinin birinde ya da
populasyonun %0.6'sinda rastlanmaktadir (13). Anor-
mal pulmoner vendz doénis en sik sinls venosus
sendromu ile beraber gorilmektedir. Tim atriyal septal
defekt olgularinin %15'inde PAPVD'e rastlanirken, si-
nis venosus tipi defektlerde oran %85'e yikselmekte-
dir. PAPVD tipleri asagidaki gibi belirlenmektedir:

— Sinls venosus sendromu

— Sag Ust pulmoner venin ist vena kavaya agil-
masi

— Sag pulmoner verilerin sad atriyuma agilmasi

— Sag pulmoner venlerin alt kavaya agilmasi
(Scimitar Send.)

— Sag pulmoner venlerin diger acilimlari (azigos
venine, koroner sinlse)

— Sol pulmoner venlerin anormal acgilimlari: Bir
anormal vertikal ven araciligr ile sol vena innomina-
ta'ya, koroner siniise, sag lUst vena kavaya, sag atriyu-
ma acilmalarr)

— Bilateral anormal pulmoner vendéz dénus: Bu
tip oldukga nadir gorilmektedir. Burada bir ortak vendz
odacik bulunmakta ve her iki akcigerin venleri buraya
baglanmaktadir. Ortak vendéz odacik ise sag atriyuma
veya sol vena innominata'ya dokilmektedir (4).

Bizim vakamizda ise sol Ust pulmoner venlerle sag
st pulmoner ven, sol atriyumun arkasinda retrope-
rikardiyal olarak ana bir pulmoner vendz sinlste
birlesmekte ancak sol atriyuma agilmayip, anormal ver-
tikal ven araciligi ile innominat vene doékilmekte idi. Sol
atriyuma sadece sag alt pulmoner ven aciliyordu. Lite-
ratirde yaptigimiz taramada sag tarafin total, sol tarafin
ise parsiyel anormal acilim goésterdigi pulmoner venéz
doénliis anomalisi tipine rastlamamiza karsin, bizim va-
kamizda oldugu gibi sol tarafin total, sag tarafin ise par-
siyel anormal pulmoner vendéz doénis gosteren tipiyle
karsilasmadik.

Anormal pulmoner vendz dénlisin genis anatomik
degiskenligi nedeniyle en iyi cerrahi dizeltmenin yapila-
bilmesi kesin preoperatuar taniya baghdir.
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Anormal pulmoner venéz dénlsli goéstermenin ter-
cih edilen yéntemi sad ve sol pulmoner. anjiyografidir
(15). Noninvazif tetkiklerin PAPVD disindirdigid tim
olgularda kalp kateterizasyonu ve sineanjiyografi endl-
kedir. Kateterizasyonda sant miktari belirlenmelidir.
izole ve komplike olmamis PAPVD tek bir pulmoner
veni ilgilendiriyorsa pulmoner kan akiminin yaklasik
%20'si, iki pulmoner veni veya bir akcigerin tim vendz
doénisind ilgilendiriyorsa pulmoner venéz akimin ya-
klasik %55'i sag kalbe dokuliyor demektir. Semptomlar
bir atriyal septal defekt olgusundakinden farksizdir (1).

Anormal pulmoner vendéz acgilimin yerinin kesin
olarak belirlenmesinde kalp kateterizasyonu sirasinda
ultrasonik kontrast tekniklerinin en uygun neticeyi ver-
digi sdéylenmektedir (15). Noninvazif yollarla belirlenen,
tipik ve komplike olmamis ASD olgularinda ASD'nlIn ti-
pini, anormal pulmoner vendz acilimin bulunup bulun-
madigl belirleme sorumlulugu cerraha aittir,

Sonug¢ olarak, konjenital kalp defektli, o6zellikle
ASD tanisi konmus hastalar incelenirken, gerek eko-
kardiyografik ve anjiyografik tetkikler sirasinda, gerekse
cerrahi eksplorasyon esnasinda anormal pulmoner ve-
ndéz dénius olabilecedi mutlaka akilda tutulmahdir.
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