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ulmoner ven stenozu (PVS) nadir görülen ve sonuçları kötü olan bir
patolojidir. Konjenital ya da sonradan kazanılmış olabilir. Konjenital
kalp hastalıkları arasında sıklığı %0.4’tür.1 Çocuklarda edinilmiş PVS

genellikle anormal pulmoner venöz dönüş operasyonları sonrasında görü-
lür. Prematürite, bronkopulmoner displazi, Down sendromu PVS için risk
faktörleridir.2 Konjenital PVS ise oldukça nadir bir patoloji olup dispne, ta-
kipne, santral siyanoz, akciğer filminde pnömonik infiltrasyonu düşündü-
ren pulmoner venöz konjesyon bulguları nedeni ile akciğer enfeksiyonları,
bronkopulmoner displazi gibi durumlarla karıştırılarak tanı almaları gecike-
bilir. Tanı genellikle noninvaziv testler ile konulabilir. Ekokardiyografi
(EKO), manyetik rezonans görüntüleme (MRG), bilgisayarlı tomografi (BT)
spiral anjiyografi, radyonüklid perfüzyon görüntüleme testleri ile sağlıklı bir
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AABBSS  TTRRAACCTT  Congenital pulmonary vein stenosis (PVS) is a rare cardiac abnormality either isolated
or associated with other congenital heart defects and has a poor prognosis. The diagnosis may be late
because it presents with symptoms of respiratory system secondary to pulmonary venous conges-
tion, such as cough, tachypnea and dyspnea in newborn period or early infancy, it may be misdi-
agnosed as pneumonia, immunodeficiency, bronhcopulmonary dysplasia. Herein, two cases with
congenital PVS which are associated with partially anomalous venous return and are successfully
operated were reported. 
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şekil de birçok ol gu da ta nı ko nu la bi lir ken, ba zı ol gu-
lar da ka te ter-an ji yog ra fi gi bi in va ziv gi ri şim ler ge-
re ke bi lir.

Bu  çalışma da, uzun sü re sık tek rar la yan ak ci -
ğer en fek si yo nu ta nı sı ile ta kip edi le rek çe şit li an-
ti bi yo tik te da vi le ri al mış olan kon je ni tal PVS olan
iki ol gu su nul muş tur.

OLGU SUNUMLARI
OL GU 1

Se kiz ay lık kız has ta, son bir haf ta içe ri sin de ar tan
ne fes dar lı ğı ve mo rar ma ya kın ma la rı ile has ta ne -
mi ze getirildi. Öy kü sün den do ğu mun dan be ri aşı rı
ter le me, emer ken ça buk yo rul ma ya kın ma la rı nın
ol du ğu, bir çok kez so lu num sis te mi en fek si yo nu ta-
nı sı ile ilaç kul lan dı ğı ve bir kez pnö mo ni ta nı sı ile
has ta ne de ya tı rı la rak te da vi gör dü ğü öğ re nil di. Fi -
zik mu a ye ne sin de vü cut ağır lı ğı: 8 kg (5-10. per sen-
til), kalp te pe atı mı: 124/dakika ve na bız ok si met ri
ci ha zı ile öl çü len ok si jen sa tü ras yo nu %85 idi. So lu-
num disp ne ik, ta kip ne ik olup, pal pas yon da ka ra ci -
ğer midk la vi kü ler hat ta 3-4 cm ele gel mek te idi.
Kar di yo vas kü ler sis tem mu a ye ne sin de S2 sert, sol
üst pa ras ter nal böl ge de 2/6 şid de tin de sis to lik üfü rü -
mü sap tan dı. Te le kar di yog ra fi de; kar di yo to ra sik
oran 0.6 idi ve ak ci ğer vas kü la ri te si art mış tı. Trans-
to ra sik EKO’da sağ kalp boş luk la rı be lir gin ola rak
ge niş ti ve 2 bo yut lu ça pı 7 mm olan, renk li Dopp ler
ile sağ dan so la şant lı se kun dum at riy al sep tal de fekt
(ASD) sap tan dı. Ha fif tri küs pit ka pak ye ter siz li ği
yo lu ile sağ ven tri kül ba sın cı 80 mmHg ola rak he-
sap lan dı. Sol pul mo ner ven le rin ver ti kal ven yo lu
ile in no mi na te ve ne, sağ pul mo ner ven le rin ise di-
rekt ola rak sol at riy u ma açıl dı ğı, an cak sağ üst ve alt
pul mo ner ven le rin sol at ri yu ma açıl dık la rı yer de
renk li Dopp ler ile tür bü lans ol du ğu gö rül dü. CW
Dopp ler ile sağ üst pul mo ner ven akım hı zı 2.8
m/saniye, sağ alt pul mo ner ven de akım hı zı 2.4
m/saniye ola rak sap tan dı (Resim 1). Kalp ka te te ri -
zas yo nun da, pul mo ner ar ter sis to lik ba sın cı 89
mmHg olup sis te mik dü zey de idi, sağ alt pul mo ner
ven ba sın cı 25 mmHg, sağ üst pul mo ner ven ba sın -
cı 32 mmHg ola rak nor mal den yük sek sap tan dı.
An ji yo kar di yog ra fik in ce le me de trans to ra sik
EKO’da tes pit edil di ği gi bi sol pul mo ner ven le rin
in no mi na te ve ne, sağ pul mo ner ven le rin sol at ri yu -

ma di rekt ola rak açıl dı ğı gö rül dü. (Resim 2) Cer ra -
hi sı ra sın da sağ pul mo ner ven le rin hi pop la zik ol du -
ğu, sol at ri yu ma açıl ma yer le rin de dar lık ol du ğu
gö rül dü. Sağ pul mo ner ven ler de ki dar lık pe ri kard
ya ma sı ile ge niş le til di. Cer ra hi son ra sı has ta ha len
ta kip edil mek te olup, EKO ile in ce le meyle sağ üst
pul mo ner ven anas to moz böl ge sin de CW Dopp ler
ile 2.5 m/saniye’lik akım hı zı mev cut tur.

OL GU 2

Ye di ay lık er kek has ta, son 1 ay da be lir gin ha le ge -
len ne fes dar lı ğı ve mo rar ma ya kın ma la rı ile geti-

RESİM 1: Transtorasik ekokardiyografide sağ pulmoner venlerin açılma
yerinde türbülan akım ve CW Doppler ile saptanan akım hızlanması. 

RESİM 2: Anjiyografide sol pulmoner artere yapılan enjeksiyonun venöz
dönüş fazında sol pulmoner venlerin vertikal vene açıldığı izleniyor.
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rildi. Fi zik mu a ye ne sin de vü cut ağır lı ğı: 4.8 kg (3
per sen til al tın da), kalp te pe atı mı: 144/dakika, ok-
si jen sa tü ras yo nu na bız ok si met ri ci ha zı ile %92 idi.
So lu num disp ne ik ve ta kip ne ik olup, in ter kos tal çe-
kil me le ri mev cut tu. Kar di yo vas kü ler sis tem mu a -
ye ne si ikin ci kalp se si nin sert ol ma sı dı şın da
nor mal di. Elek tro kar di yog ra fi de; sağ ven tri kül hi-
per tro fi si ve sağ aks sap ma sı mev cut tu. Te le kar di -
yog ra fi de; kar di yo to ra sik oran 0.6 idi ve ak ci ğer
vas kü la ri te si art mış tı. Trans to ra sik EKO ile in ce le -
me de; sağ kalp boş luk la rın da be lir gin ge niş le me ve
sol dan sa ğa şant lı (si nüs ve no sus ti pi) kü çük at ri yal
sep tal de fekt sap tan dı. Sağ pul mo ner ven le rin sağ
at ri yu ma ve sol pul mo ner ven le rin sol at ri yu ma
açıl dı ğı, pul mo ner ar te rin ge niş ol du ğu sap tan dı.
Ay rı ca, ha fif pul mo ner ye ter siz lik yo lu ile he sap -
la nan pul mo ner ar ter di yas to lik ba sın cı 35 mmHg
idi. An ji yo kar di yog ra fik in ce le me de; sağ pul mo ner
ven le rin sağ at riy u ma, sol pul mo ner ven le rin sol
at ri yu ma di rekt açıl dı ğı iz len di. Sol üst pul mo ner
ven de 16 mmHg, sol alt ve sağ alt pul mo ner ven ler -
de 18 mmHg, sağ üst pul mo ner ven de 8 mmHg’ lık
ba sınç sap tan dı. Ope ras yon sı ra sın da sağ pul mo ner
ven le rin tü müy le hi pop la zik ol du ğu gö rül dü. Sol
pul mo ner ven le rin ağız la rın da ki dar lık iki ay rı pe-
ri kar di al ya ma ile gi de ril di.

TARTIŞMA

Pri mer PVS na dir gö rü len bir pa to lo ji olup, li te ra -
tür de da ha çok olgu su num la rı şek lin de yer al mak -
ta dır.3-5 PVS; dis kret, uzun seg ment dar lık ya da
pul mo ner ven le rin dif füz hi pop la zi si şek lin de ola bi-
lir. His to lo jik ola rak, ço ğu olgu da fib röz in ti mal ka-
lın laş ma ve me di al hi per tro fi sap tan mış tır.6,7 Ta nı
ya şı ve semp tom la rın cid di ye ti, tu tu lan pul mo ner
ven sa yı sı ve tu tu lu mun ağır lı ğı na bağ lı dır. Cid di
ol gu lar ge nel lik le ya şa mın ilk bir kaç ayı içe ri sin de
semp to ma tik ha le ge lir. Disp ne, ta kip ne ve tek rar -
la yan ak ci ğer en fek si yon la rı en sık gö rü len semp-
tom lar dır. Has ta lı ğın iler le me si ile pul mo ner
hi per tan si yon bul gu la rı or ta ya çı kar.8 Ol gu la rı mı -
zın her iki sin de de cid di PVS mev cut olup, so lu num
sis te mi semp tom la rı ile er ken ço cuk luk dö ne min de
getirilmişlerdir. Bi rin ci ol gu da tek ta raf lı pul mo ner
ve nöz dar lık, di ğer ol gu da ise bi la te ral tu tu lum
mev cut tu. Ol gu la rın her iki si de er ken ço cuk luk dö-

ne min den iti ba ren bul gu ver me ye baş la mış tı.  Kon-
je ni tal PVS has ta la rı su nu lan ol gu lar da ol du ğu gi bi
ço ğu kez er ken in fan til dö nem den be ri semp to ma -
tik olup, bul gu lar ge nel lik le tek rar la yan alt so lu num
yo lu en fek si yon la rı nı tak lit et mek te dir. Bu ne den -
le has ta lar uzun ca sü re tek rar la yan ak ci ğer en fek si -
yo nu ta nı sı ile tet kik ve te da vi edi lmekte, PVS ta nı sı
al ma la rı ge cik mek te dir. 

Ta nı koy ma da in va ziv ol ma yan test ler ge nel -
lik le ye ter li dir. Trans to ra sik EKO’da pul mo ner ven-
ler de akım ve lo si te si nin 1.6 m/saniye’nin üze rin de
ol ma sı fonk si yo nel ola rak önem li PVS ol du ğu nu
gös te rir. Ay rı ca MRG pul mo ner ve nöz sis te min de-
tay lı gös te ril me sin de iyi bir yön tem dir.9 Has ta la rı -
mız da trans to ra sik EKO ile ta nı ko nul muş; an cak
her iki ol gu da da PAPVD eş lik et me si ne de ni i le
pul mo ner ve nöz dö nü şü da ha ke sin bir şekil de gös-
ter mek ama cıy la ka te ter-an ji yog ra fi ya pıl mış tır.

Tek ta raf lı pul mo ner ven ler de tu tu lu mu olan
in fant la rın bir kıs mın da haf ta lar içe ri sin de dar lık
iler le ye rek iki ta raf lı ha le ge le bi lir. Bu ne den le er -
ken ço cuk luk dö ne min de ta nı ko nu lan has ta lar tu-
tu lan pul mo ner ven sa yı sı na ba kıl mak sı zın yük sek
risk li ka bul edil me li dir.10 Tu tu lum tek ya da çift ta-
raf lı ola bi lir. Tek ta raf lı tu tu lum da bi le ölüm gö rü -
le bi lir. Bi rin ci ol gu muz da tek ta raf lı iki pul mo ner
ven de dar lık sap tan mış ken, ikin ci ol gu da iki ta raf -
lı tu tu lum (dört pul mo ner ven de de dar lık) gö rül -
müş tür. Has ta la rın ya rı sın da ila ve kar di yak
ano ma li ler (da ha çok sol-sağ şant lı) bu lu nur. Sol-
sağ şant lı kon je ni tal kalp has ta lık la rın da art mış pul-
mo ner ve nöz akı mın PVS ge li şi mi ne eği lim
ya ra ta bi le ce ği ile ri sü rül müş tür.2 Her iki ol gu muz -
da da ASD ve pul mo ner ven le rin par si yel anor mal
dö nüş ano ma li si sap tan mış tır. ASD ol gu la rın bi rin -
de se kun dum tip te iken di ğe rin de si nus ve no sus
ASD şek lin de idi. 

Bre in holt ve ark. üç ve ya dört PVS olan has ta -
lar da ölüm ora nı nı %83, bir ve/ve ya iki PVS olan
has ta lar da ise bu ora nı %0 sap ta mış lar dır.11 Dross-
ner ve ark. pri mer PVS ta nı sı ile ta kip et tik le ri has-
ta lar da ta nı dan 2 yıl son ra ya şa ma ora nı nı %43
bul muş lar dır.2 Bolt ve ark 18 ay dan ön ce ta nı ko nu-
lan, or ta la ma pul mo ner ar ter ba sın cı yük sek (> 33
mmHg) ve iki ta raf lı tu tu lu mu olan has ta lar da



ölüm ve/ve ya ak ci ğer trans plan tas yo nu ge rek si ni mi
ora nı nın da ha yük sek ol du ğu nu sap ta mış lar dır.10

Ol gu la rı mı zın her iki sin de de or ta la ma pul mo ner
ar ter ba sınç la rı yük sek olup, 18 ay dan ön ce ta nı al-
mış lar dır. İki ta raf lı PVS olan ol gu muz ha len ak ci -
ğer trans plan tas yo nu ih ti ya cı ol ma dan ta kip
edil mek te dir.

PVS sık lık la iler le yi ci bir has ta lık tır. Te da vi
ama cıy la ya pı lan gi ri şi min şek li ne ba kıl mak sı zın
dar lı ğın tek rar la ma ola sı lı ğı nın %40-50 ol du ğu,
tüm gi ri şim le re rağ men yük sek risk li has ta lar da
mor ta li te nin de ğiş me di ği bil di ril miş tir. Cer ra hi (in-
tra o pe ra tif stent yer leş tir me, ya ma ve nop las ti, di la-
tas yon, skar ek siz yo nu) ve ya trans ka te ter yön tem-
ler (ba lon an ji yop las ti, stent yer leş tir me) ge nel lik -
le ge çi çi bir iyi leş me ye ne den olur. Ol gu la rın ço-

ğun da gi ri şim den 4-8 haf ta son ra dar lı ğın tek rar la -
dı ğı gö rü lür.10 Ol gu la rı mı zın her iki sin de de cer ra -
hi ola rak, pe ri kar di yal ya ma ile ge niş let me
ya pıl mış tır. Bi rin ci ol gu sağ üst PVS (akım hı zı 2.5
m/saniye), ikin ci ol gu ise sağ PVS (akım hı zı 2
m/saniye) ve ha fif pul mo ner hi per tan si yon lu ola-
rak ha len iz len mek te dir.

So nuç ola rak, ye ni do ğan dö ne min den iti ba ren
dü zel me yen so lu num sis te mi bul gu la rı olan has ta -
la rın ayı rı cı ta nı la rın da kon je ni tal PVS akıl da tu tul -
ma sı ge rek li na dir bir pa to lo ji dir. Şüp he le ni len
ol gu lar da ço cuk kar di yo lo ji si kon sül tas yo nu is ten -
me si, ta nı için ço ğu za man nonin va ziv test le rin ye-
ter li ol du ğu, cer ra hi te da vi nin müm kün ol du ğu bu
ol gu lar da mor bi di te ve mor ta li te yi olum lu et ki le ye -
cek tir.
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