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Pulmoner Hipertansiyonun
Nadir Saptanan Bir Nedeni Olarak
Sol Pulmoner Venin
Parsiyel Dontis Anomalisi

Left Pulmonary Vein Partial Drainage Anomalous:

A Rarely Determined Reason of
Pulmonary Hypertension

OZET Pulmoner hipertansiyon (PHT), pulmoner arter basinci ve pulmoner vaskiiler rezistansta
artis ile karakterize olup, sag ventrikiiler genisleme ve hipertrofiye yol agar. PHT kardiyak ve
solunumsal hastaliklar sonucu olusabilir, ¢ok agir formlar: tromboembolizm ve primer pulmoner
hipertansiyona bagh gelisebilir. PHT nin nadir sebeplerinden biri de sol Parsiyel pulmoner venoz
doniis anomalisidir (PPVDA). Sol PPVDA sol akcigerden ¢ikan pulmoner venin sag atriuma
agilmastyla olusan bir konjenital anomalidir. izole sol PPVDA siklikla hafif nefes darligi, gégiis
agris1 ve PHT ile geg eriskinlik donemine kadar tani almayabilir.Bizim ¢aligmamizda 1 yil primer
pulmoner hipertansiyon tanisi ile medikal tedavisi almig ve daha sonra sol pulmoner venin parsiyel
doniis anomalisine bagl pulmoner hipertansiyon tanisi almis bir vaka sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner hipertansiyon; akciger venler

ABSTRACT Pulmonary hypertension (PHT) is characterised by the chronic elevation of pulmonary
artery pressure and pulmonary vascular resistance leading to right ventricular enlargement and
hypertrophy. Pulmonary hypertension may result from respiratory and cardiac diseases, the most
severe forms occurring in thromboembolism and primary pulmonary hypertension. An uncom-
mon occasion of PHT is left pulmonary vein partial drainage anomalous (PVPDA). Left PVPDA is
a congenital defect where pulmonary veins from left lung drain into the right atrium. isolated left
PVPDA may be undiagnosed until late adulthood as it often present with minor shortness of breath,
chest pain and PHT. In our study we introduced a patient who had been diagnosed as primary pul-
monary hypertansion and took medical treatment for one year, afterwards she was diagnosed as
PHT caused by left PVPDA.

Key Words: Pulmonary hypertension; pulmonary veins
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ipoksemi veya akciger parankim harabiyetinin eslik ettigi kronik

obstriiktif akciger hastaligi (KOAH), intersitisyel akciger hastaligi,

alveoler hipoventilasyon ve yiiksek irtifada yasama gibi durumlar
siklikla PHT ye neden olabilmektedir. Cok daha nadir goriilen bir diger pul-
moner hipertansiyon nedeni konjenital kardiyovaskiiler anormaliklerdir.
PPVDA pulmoner hipertansiyon yapan nadir goriilen bir kardiyovaskiiler
anomalidir. Bu konjenital anomalide genellikle akcigerlerden ¢ikan bir veya
daha fazla pulmoner ven, sol atriyum yerine sag atriyuma dokiilmektedir.
PPVDA’larin sadece %10’u sol akcigerden koken alir, genellikle sag akciger
kaynaklidir.!
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Bu ¢aligmada uzun stire primer pulmoner hi-
pertansiyon tanistyla takip edilen ancak tetkikler
sonucunda sol akciger kaynakli PPVDA’ya bagh
pulmoner hipertansiyon saptanan bir olgu sunul-
mustur.

I OLGU

Otuz bir yaginda kadin hasta, bir y1ldir eforla gelen
nefes darligi, gogiis agrisi sikayetleri ile klinigimize
bagvurdu. Sigara igme anamnezi olmayan hasta, bir
baska saglik merkezinde ileri tetkikler yapilmadan
primer pulmoner hipertansiyon tanistyla takip edil-
mis ve 1 yil boyunca nifedipin 60mg/giin ve varfa-
rin tedavisi verilmisti. Ozgegmisinde 12 yil énce
akciger tiiberkiilozu tanist kondugu ve 6 ay boyunca
anti-tiiberkiiloz tedavisi aldig: saptandi. Laboratu-
var tetkiklerinde, hemogram, kan biyokimyasi, erit-
rosit sedimantasyon hizi, D-dimer ve total IgE
diizeyleri normal sinirlardaydi. Otoimmun antikor-
lar1 negatif idi. Arteriyel kan gazlar1 normal sinir-
larda idi. Solunum fonksiyon testi normal sinirlarda
idi. Hastanin yaklasik 1 yil i¢inde 4 defa doppler
ekokardiyografisi (D-Eko) ¢ekilmisti (Tablo1). D-
Eko sonuglari incelendiginde progressif bir sekilde
pulmoner kapakta yetersizlik gelistigi goriildii. Dor-
diincii D-Eko’da kontrast gecisi izlenmedi ve tran-
sozefagial ekokardiyografi (TEE) onerildi. TEE
sonucu transtorasik ekokardiyografi ile uyumlu ola-
rak degerlendirildi ve ek bir patoloji saptanmadi.

Kronik tromboembolik pulmoner hipertansi-
yon o6ntanisi ile akciger perfiizyon sintigrafisi ge-
kildi ve PIOPED kriterlerine gore sintigrafi ¢ok
diisiik olasilik olarak degerlendirilirken ozellikle
primer pulmoner hipertansiyon ile uyumlu olma-
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dig1 not edildi (Resim 1). Batin ultrasonografisi ve
portal venoz renkli doppler ultrasonografisi normal
olarak degerlendirildi. Toraks bilgisayarli tomografi
(BT) anjiyografisinde pulmoner arterin genis ol-
dugu (34 mm), sol pulmoner venin sol brakiosefa-
lik vene dokiildiugi tespit edildi (Resim 2). Sag
pulmoner anjiyografide ise sol pulmoner venin sol
subklavian vene acildig1 saptandi. Bu iki sonug ara-
sindaki celiski yontem farklilig: veya okuyucunun
tecriibesi nedeniyle olabilecegi diistiniildii.

Hasta opere edildi ve operasyon esnasinda sol
pulmoner venin innominat vene acgildig1 tespit
edildi. Aortik ve bikaval kaniilasyon yapildi. Sol
pulmoner ven innominate vene baglandig: yerden
divize edildi. Sol atriotomi yapildi. Sol pulmoner
ven sol atriuma anastomoz edildi. Hasta operasyon
sonrasi 1. glinde yogun bakimdan servise alind1 ve
5. giin taburcu edildi.

Operasyondan lay sonra ¢ekilen kontrol to-
raks BT anjiyografisinde sol inferior pulmoner ven,
superior pulmoner vene agilmakta olup anastomoz
diizeyinde darlik saptanmadi. Pulmoner trunkus
cap1 38mm olarak 6l¢iilmiis olup artmigtir (Resim

3).

I TARTISMA

PHT tanim olarak, pulmoner arter kateterizasyonu
ile elde edilen ortalama maksimal pulmoner arter
basincinin istirahatte > 25 mmHg, egzersizde > 30
mmHg olmasi ile karakterize ve nadir goriilen bir
durumdur. Semptomlar: nonspesifik oldugundan
dikkatli bir hemodinamik degerlendirme gerek-
mektedir. PHT yiiksek pulmoner arter basinci,
yiliksek pulmoner vaskuler rezistans ve bunlarin

TABLO 1: Hastada yaklasik son 1 yil iginde yapilan D-Eko sonuglari.

D-Eko 12.04.2007(1) 13.09.2007(2)

EF %70 %60

Pap-Max 48 mmHg 45 mmHg

TY veya PY Fizyolojik PY, 1. derece PY
1-2. derece TY 1-2. derece TY

Diger bulgular Orta PHT

30.04.2008(3) 06.05.2008(4)

%60 %60

40 mmHg 45 mmHg

Orta PY, Orta PY

Hafif TY Hafif orta TY

SKBG, septum sola deviye SKBG, Pulmoner arterde genisleme
Hafif PHT Hafif PHT

Ejeksiyon fraksiyonu (EF), Pulmoner arter maksimal basinci (Pap-Max), Trikspit Yetersizli§i (TY), Pulmoner Yetersizlik (PY), Pulmoner Hipertansiyon (PHT), Sag kalp boslukla-

rinda genisleme (SKBG).
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neden oldugu sag ventrikiil genislemesi ve hipert-
rofisi ile karakterizedir.?

PHT tanisini koyma siirecinde daha yaygin
olan sol kalp hastalig1 ve akciger hastaliklar ile
baglanmakta, daha sonra kronik tromboembolik
pulmoner hipertansiyon (KTEPH) ve pulmoner
arteriyel hipertansiyonun (PAH) farkl tipleri ve

daha seyrek goriilen durumlar ayirt edilmekte ve
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RESIM 1: PIOPED kriterlerine gére gok dilstik olasilik pulmoner emboli lehi-
ne akciger perfizyon sintigrafisi.

RESIM 2: Toraks BT anjiyografisinde sol pulmoner ven sol brakiosefalik ve-
ne dokilmektedir. Ok («) ile sol pulmoner ven gosterilmistir.
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RESIM 3: Operasyon sonras! toraks BT anjiyografisinde sol inferior pulmo-
ner ven, superior pulmoner vene agiimakta olup anastomoz diizeyinde dar-
Ik saptanmadi.

son olarak da tani1 konulmaktadir. Efora bagh
dispne, senkop, angina ve/veya egzersiz kapasite-
sinde ilerleyici sinirlanma durumlarinda, 6zellikle
kardiyovaskiiler ve respiratuar bozukluklarin sapta-
namamasi halinde hastalarda ayirici tanida PAH
tizerinde durulmalidir. Aile 6ykiisii, bag dokusu
hastalig1, dogumsal kalp hastaligi, human immu-
nodeficiency virus (HIV) enfeksiyonu, portal hiper-
tansiyon, hemolitik anemi ya da PAH’a neden
olabilecegi bilinen ilag¢ ve toksin kullanma 6ykiisii
(Aminoreks, Fenfluramin, Deksfenfluramin, Tok-
sik kolza yag1, Benfluoreks, Kokain, Kemoterapi
ilaglar1 vs.) gibi PAH gelismesiyle baglantili eslik
eden durumlar ve/veya risk faktorleri bulunan has-
talara 6zel bir dikkatle yaklagilmalidir. Giinlik kli-
nik uygulamalarda bu konunun yeterince farkinda
olunmayabilir.?

Daha yaygin olarak, PHT bir bagka endikasyon
icin talep edilen transtorasik ekokardiyografide,
beklenmedik bir bicimde saptanmaktadir. PHT de-
gerlendirmesinde, sol kalp hastaligini ya da akciger
hastaliklarini saptamak i¢in klinik 6ykii, semptom-
lar ve bulgular arastirilir ve EKG, toraks grafisi,
transtorasik ekokardiyografi, solunum fonksiyon
testleri (gerekiyorsa noktiirnal oksimetri de dahil)
ve yliksek ¢ozliniirliikli toraks BT si istenir. Bu tet-
kiklerde herhangi bir patolojik durum saptana-
mazsa ya da bulgularin agirlik derecesiyle PHT nin
“orantisiz” oldugu kanisina varilirsa, daha seyrek
goriilen PHT nedenleri aragtirilmalidir.3

Turkiye Klinikleri Arch Lung 2011;12(1)



PULMONER HIPERTANSIYONUN NADIR SAPTANAN BIR NEDENI OLARAK SOL PULMONER VENIN...

Ventilasyon/perfiizyon akciger sintigrafisi tize-
rinde durulmalidir. Ventilasyon /perfiizyon sinti-
grafisinde cogul segmental perfiizyon defektleri
saptanirsa, KTEPH tanisindan kuskulanilmalidir.
Nihai KTEPH tanisi i¢in toraks BT anjiyografi, sag
kalp kateterizasyonu ve se¢ilmis olgularda pulmoner
anjiyografi gerekecektir. BT goriintiilemesinde pul-
moner venookliizif hastalik diisiindiiren bulgulara da
rastlanabilir. Ventilasyon/perfiizyon sintigrafisinde
normal sonug alinirsa ya da yalnizca subsegmental
“yama tarzinda” perflizyon defektleri goriiliirse,
PAH ya da daha seyrek durumlara yo6nelik gecici bir
tan1 konulur. Hematoloji, biyokimya, immiinoloji,
seroloji ve ultrasonografi gibi daha 6zgiil tan1 testleri
nihai taninin konulmasina olanak verecektir. A¢ik
ya da torakoskopik akciger biyopsisinde énemli bo-
yutlarda morbidite ve mortalite riski bulunmakta-
dir. Tani ve tedavide degisiklige neden olma olasilig
diisiik oldugu icin, PAH hastalarinda rutin olarak bi-
yopsi yapilmasi desteklenmemektedir.?

2003 yilinda Venedik’te yapilan 3. Diinya Pul-
moner Hipertansiyon Sempozyumunda Evian sinif-
lamasi revize edilmigtir. Bu siniflama patofizyoloji,
klinik ve tedavi yaklagimina gore pulmoner hiper-
tansiyonu 5 grupta ele almistir.* Konjenital siste-
mik-pulmoner sant yapmasi nedeniyle PPVDA1
olgumuz bu siniflamaya gére PAH grubunda de-
gerlendirilmigtir (Grup-1).

PPVDA nadir goriilen bir konjenital kardiyo-
vaskiiler anomalidir, rutin yapilan otopsilerin %
0.7’sinde saptanmistir.’ Sol PPVDA, sag PPVDA’ya
gore cok daha az siklikta goriiliir. PPVDA’s1 olan
hastalarda pulmoner hipertansiyon gelismesi anor-
mal pulmoner venoz baglanti sayisi, baglantinin lo-
kalizasyonu, pulmoner venéz yatagin durumu ve
Atriyal septal defekt (ASD) veya diger konjenital
kalp hastalig1 birlikteligine baghdir. Her bir nor-
mal pulmoner venéz baglantinin pulmoner kan
akimina ortalama %25 katkis1 vardir. Saglam atri-
yal septumu olan izole PPVDA’s1 olan hastalar pul-
moner hipertansiyon ile ortaya cikabilir. Bu
hastalar sag ventrikiil yiiklenmesi ile dispne, yeni
ifirim ve supraventriikiiler aritmi ile ASD olan
hastalara ¢ok benzerler.® Altmig altt PPVDA’] va-
kanin dahil edildigi bir seride vakalarin 54’iiniin
sag akciger kaynakli ve 12’sinin sol akciger kay-
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nakli oldugu tespit edilmistir. Sag PPVDA’lar ge-
nellikle siiperior vena cava’ya sol PPVDA’lar ise ge-
nellikle vertikal-innominat vene dokiilmektedir.
Nadiren sol subklavian ven, brakiosefalik ven, azi-
gos veni, portal ven ve koroner siniise drenaj da bil-
dirilmigtir. S6zii edilen seride, 66 hastanin 43’tinde
parsiyel pulmoner vendz doniis anomalisi tanisi
transozefagial ekokardiyografi ile konmustur.®

PPVDA’L hastalar geg erigkinlik ¢agina kadar
hafif klinik semptomlar nedeniyle tani almayabi-
lirler. Ek konjenital anomali birlikteligi ve ciddi-
yetine gore PPDVA’nin saptanma yas1 2 ile 65 yas
gibi olduk¢a genis bir goriilme araligina sahip-
tir.°Total ve parsiyel ven6z doniis anomalisine sik-
likla atriyal septal defekt eslik eder.” Siniis venozus
tipi ASD tim ASD’lerin yaklagik %10’ unu olugtu-
rurlar ve siklikla sag pulmoner venlerin anormal
doniisti ile birliktelik gosterir.® ASD varliginda
ciddi semptomlar nedeniyle erken ¢ocukluk done-
minde tam alabilirler.!

1954 ve 2006 yillar1 arasinda PPVDA nede-
niyle takip edilen 376 hastalik bir seride, 19 has-
tada sol iist lob orjinli anormal pulmoner ven
(APV), 8 hastada komplet sol APV tespit edilmis-
tir. Bu hastalarin %44’tinde ASD veya patent fora-
men ovale birlikteligi bildirilmistir. Sol pulmoner
ven anomalilerinde drenajin baskin olarak inno-
minat vene, direk bir vertikal ven veya her ikisi
aracilifi ile oldugu bildirilmistir (%81). Sol iist lob
APV’si olan 3 hastanin direk sag atriuma ve kom-
plet sol APV’si olan 2 hastanin subklavian vene
drenaj: tespit edilmigtir.!

Bizim olgumuzda sadece komplet sol PPVDA
tespit edilmis olup ek bir konjenital kardiyovaskii-
ler anomali saptanmamigtir. Olgumuzda yapilan
sag pulmoner anjiyografi sonucu sol pulmoner
venin sol subklavian vene dokiildiigii tespit edil-
migtir.

Bizim olgumuzda transozefagial ekokardiyo-
grafi ile tan1 konulamamisti. Bununla beraber pul-
moner anjiyografi modunda toraks BT ve kalp
kateterizasyonu sonucu da anomalinin lokalizas-
yonu tam tespit edilemedi. Bu tip kardiyovaskiiler
anomalilerde goriintilleme teknikleri anatomik lo-
kalizasyonun tespiti agisindan bazen yetersiz kal-
maktadir.
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Kompleks olmayan olgularda PPVDA hastane
mortalitesi %2.6-5.4 arasindadir. Oliim nedenleri
konjestif kalp yetmezligi, ciddi pulmoner hipertan-
siyon olarak bildirilmektedir. Pulmoner hipertan-
siyon ve teknik problemler olmadiginda PPVDA
cerrahi tedavisi erken ve ge¢ dénem sonuglar yiiz
glildiiriiciidiir. Postoperatif erken ve gec donem go-
riilen komplikasyonlarin basinda sistemik veya pul-
moner vendz obstriiksiyon gelisimi, supraventrikii-
ler ritim diizensizlikleri gelmektedir. Total anormal
pulmoner venéz déniis anomalisinin tedavisi son-
ras1 postoperatif 6 ay i¢cinde ortaya ¢ikan pulmoner
venoz obstriiksiyon ciddi bir komplikasyondur ve
acil miidahale gerektirir. Buna ragmen sonuglar iyi
degildir ve restenoz oran yiiksektir.’ Erken donem
olumlerin en sik goriilen nedeni asidozdur.’ Bizim
vakamizda postoperatif kontrol toraks BT’sinde
anastomoz diizeyinde darlik saptanmadi ve her-
hangi bir komplikasyon gelismedi.

PULMONER HIPERTANSIYONUN NADIR SAPTANAN BiR NEDENI OLARAK SOL PULMONER VENIN...

Daha once belirttigimiz gibi izole parsiyel
venodz doniis anomalisi tek bagina gec erigkinlik do-
nemine kadar semptom vermeden gelebilir. Eris-
kin ¢aga gelmis hastalar efor dispnesi, gogiis agrisi
ve pulmoner hipertansiyon seklinde bulgular vere-
bilir. Bu tablo ile gelen genc hastalara sistematik ve
multidisipliner yaklasmak gerekmektedir. Aksi tak-
tirde bizim olgumuzda oldugu gibi bu hastalar pri-
mer pulmoner hipertansiyon tanisi ile uzun siire
takip edilmektedir. Sag kalp yetmezligi, agir pul-
moner hipertansiyon ve ileri derecede pulmoner
yetersizlik gelistiginde esas tedavi olan cerrahi i¢in
gec kalinabilmektedir.

Biz bu olguyu higbir risk faktérii olmayan ve
pulmoner hipertansiyon tespit edilen gen¢ hasta-
larda primer pulmoner hipertansiyon tanisi1 konul-
madan oOnce, detayl tetkiklerinin yapilmasi ve
kardiyovaskiiler anomaliler a¢isindan daha fazla ir-
delenmeleri gerektigini diisiindtiglimiiz i¢in sunduk.
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