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ÖZET 

Fallot tetralojisi ile birlikte tek taraflı pulmoner arter 
yokluğu ve anormal orijinli pulmoner arter nadir görülen 
kardiak anomalilerdendir. Pulmoner arterlerden birinin 
yokluğu halinde bu arterin aortadan orijin alıp almadığının 
araştırılması mutlaka gereklidir. 

Bu makalede Fallot tetralojösi ile birlikte tek taraflı 
pulmoner arter yokluğa olan 3 ve anormal orijinli pul­
moner arteri olan 2 vaka takdim edildi. Fallot tetralojisi ile 
birlikte daha çok sol pulmoner arter yokluğuna rastlandığı, 
kesin tanı ve cerrahi tedaviye yön vermesi bakımından sağ 
kalp anjiyosu ile birlikte aortografı yapılmasının gerek­
liliğini ve anormal orijinli pulmoner arter vakalarında 
erken cerrahi tedavinin önemi vurgulandı. 

Anahtar Kelimeler: Pulmoner arteryokluğu 

Anormal orij inli pulmoner arter 

Fallot tetraloloj 

SUMMARY 
CONGENITAL ABSENCE AND ANOMALOUS 
ORIGIN OF THE MAIN PULMONARY ARTERIES 
WITH TETRALOGY OF FALLOT 

Anomalous origin of a pulmonary artery and absence 
of one pulmonary artery in Fallot's tetralogy are both rare 
congenital malformations. It is necessary to investigate that 
if the absent pulmonary artery arises from aorta or not. 

In this article 2 patients with anomalous origin of one 
pulmonary artery from aorta, and 3 with absent one pul­
monary artery complicating tetralogy of Fallot have been 
presented. 

Akbsence of the left pulmonary artery is more fre­
quent than that of the right with tetralogy of Fallot. The im­
portance of aortography with venous angiography in early 
recognition and surgical correction is emphasized. 
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Pulmoner arterlerden birinin yokluğu nadir 
görülen kardiyovasküler anomalilerdendir (1-16). Pul­
moner arterlerden birisinin yokluğu halinde, bu 
akciğerde dolaşım aortadan çıkan bir dalla (anormal 
orijinli pulmoner arter) veya bronşial arterlerle temin 
edilir (2-7,10,12,13,15). Bu anomali izole olabildiği gibi 
PDA, aoıtikopulmoner pencere, aort koarktasyonu, 
Fallot tetralojisi gibi asosiye kardiyak defektlerle birlikte 
de görülebilir (7-12). 
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Fallot tetralojisi ile birlikte tek taraflı pulmoner arter 
yokluğu daha az görülmektedir (8-11). Bu anomalide 
daha çok sol pulmoner arter yokluğu olmakta ve sağ 
pulmoner arter dilate olarak bulunabilmektedir 

Nadir olmaları nedeniyle ünitemizde görülen Fal­
lot tetralojisi ile birlikte tek taraflı pulmoner arter 
yokluğu olan 3 ve anormal orijinli pulmoner arteri olan 
2 vakamızı bildirmek, kesin tanı ve cerrahi tedaviye yön 
vermesi bakımından sağ kalp anjiyosu ile birlikte aor-
tografi yapılmasının gerekliliğini ve anormal orjinli pul­
moner arter vakalarındaki pulmoner hipertansiyonu en­
gellemek amacı ile erken cerrahi tedavinin önemini vur­
gulamak istedik. 
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Tablo 1. Vakaların Özellikleri 
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Vaka 
No 

Yaş-
Cins 

Hb 
(gr/dlt) 

Siyanoz EKG Telekardiyo.graf i Kateter Tanı Sonuç 
1 

1 3 K 16.3 + Sağ aks 
SVHT 

Kalp normalden bü­
yük. Sağ tarafta 
vaskülarite artmış 

Sağ ventrikül : 
127 mm Hg 
Aorta : 126/72 
Ortalama 88 mm Hg 

Fallot t e t r a l o j i s i 
Desendan aortadan sağ akci­
ğere giden bir damar 

Sol Blalock-
Taussig şant 
ameliyatı 

• 

1 
2 20 E 22.6 Sağ aks 

SVHT 
Kalp normal büyük­
l ü k t e , pulmoner 
konuş düz, vasküla­
r i t e azalmış 

Sağ ventrikül : 
130 mm Hg 
Aorta : 120/70 
Ortalama 89 mm Hg 

Fallot t e t r a l o j i s i 
Sol pulmoner arter yokluğu 
Aortadan dolan kollateral 
damarlar 

Açık Brock 
amel iyatı 1 

1 
3 6 E 16.5 Sağ aks 

SVHT 
Kalp normalden bü­
yük. Pulmoner konuş 
düz 

Sağ ventrikül : 
94 mm Hg 
Aorta : 100/62 
Ortalama 84 mm Hg 

Fallot t e t r a l o j i s i 
Dekstrapoze arkus aorta 
Trunkus brakiosefalikustan 
çıkan bir damar 

Total korreksi-
yon kararı 
al indi 

1 

4 7 E 17.2 

5 9 E 14.0 

Sağ aks Kalp normal büyük- Sağ ventrikül : . F a l l o t t e t r a l o j i s i 
SVHT l ü k t e . Sol tarafta 100 mm Hg Sol pulmoner arter yokluğu 

vaskülarite sağa Pulmoner arter:80/5 Aortadan çıkan küçük 
nazaran daha azalmış ortalama 35 mm Hg kollateral damarlar 

Aorta : 122/55 
ortalama 70 mm Hg 

Açık Brock 
ameliyatı 

Sağ aks Sol akciğerde 
SVHT vaskülarite b e l i r ­

gin olarak azalmış. 
Pulmoner konuş düz. 

Sağ ventrikülde : 
110 mm Hg 
Aorta : 110/70 
Ortalama 85 mm Hg 

Fallot t e t r a l o j i s i 
Sol pulmoner arter yokluğu 
Aortadan çıkan küçük kolla­
teral ler 

Blalock-Taussig 
şant ameliyatı 

SVHT : Sağ ventrikül hipertrofisi 

V A K A TAKDİMİ 
Vakalarımızın bazı klinik ve laboratuvar bulguları, 

tanı ve uygulanan ameliyat şekilleri Tablo 1 'de gösteril­
miştir. 

Vakalarımıza ait anjiyokardiyografik bulgular 
aşağıda özetlenmiştir. 

Vaka 1: Sağ ventriküle yapılan enjeksiyonda 
dekstrapoze aorta, ana pulmoner arter ve sol pul­
moner arterin dolduğu, sağ pulmoner arterin dol­
madığı izlendi. Aortaya yapılan enjeksiyonlarda 
radyoopak maddenin desendan aortadan çıkan ve 
sağ akciğere giden büyük bir damarı doldurduğu 
görüldü. 

Vaka 2: Sağ ventrikül enjeksiyonunda pulmoner 
arter ve aorta aynı anda doluyordu. Sol pulmoner 
arterin dolmadığı, ana pulmoner arterin hipoplazik 
olduğu görüldü. Arkus aortaya yapılan enjeksiyonda 
aortanın ve kollateral damarların dolduğu görüldü. 

Vaka 3: Sağ ventriküle yapılan enjeksiyonda pul­
moner arter ve aortanın dolduğu, sağ pulmoner arterin 
belirlendiği, sol pulmoner arterin dolmadığı gözlendi, 
Arkus aortaya yapılan enjeksiyonda dekstrapoze arkus 
aorta ve dallarının dolduğu, trunkus brakiosefalikustan 
çıkan bir damarın sol pulmoner arteri doldurduğu İzlen­
di. 

Vaka 4: Kateter sağ ventrikülde iken yapılan en­
jeksiyonda oldukça dilate ana pulmoner arter, sağ pul­
moner arter ve aorta doluyordu. Sol pulmoner arterin 

dolmadığı izlendi. Aortografide kollateral damarların 
sol akciğeri kanlandırdığı görüldü. 

Vaka 5: Sağ ventriküle yapılan enjeksiyonda pul­
moner kapakların fibrotik olduğu, sağ pulmoner arterin 
oldukça genişlediği, sol pulmoner arterin dolmadığı, 
poststenotik dilatasyon geliştiği gözlendi. Sol ventrikül 
enjeksiyonunda aortanın ve küçük kollaterallerin 
dolduğu, VSD yolu ile sağ ventriküle az miktarda 
madde kaçtığı izlendi. 

TARTIŞMA 
İlk kez 1868 yılında Fraentzel sağ pulmoner arter 

yokluğunu tarif etmiştir (6,9,16). Sol pulmoner arter 
yokluğu ise 1941 yılında Thomas tarafından Fallot 
tetralojili bir infantta tanımlanmıştır (9,10). Tek taraflı pul­
moner arter yokluğu ile beraber ana puimoner arter 
agenezisi veya o taraf akciğerin komplet agenezisi bu 
vakalar içine dahil edilmemiştir. Literatürde sağ pul­
moner arter yokluğuna sola nazaran daha sık olarak 
rastlandığı bildirilmektedir (3,7,9,10,11,12). Sağ pul­
moner arter yokluğu PDA, aortiko pulmoner pencere, 
aort koarktasyonu gibi anomalilerle birlikte olabileceği 
gibi izole de olabilir. Sağa nazaran daha az sıklıkta 
görülen sol pulmoner arter yokluğu hemen daima bul-
bus kordis (ventriküler septumun üst kısmı, sağ 
ventrikülün infundibulumu) anomalileri ile birlikte bulun­
maktadır. Bunun sonucu olarak da sol pulmoner arter 
yokluğfu Fallot tetralojisi ile birlikte daha sık olarak 
görülmektedir (3-11). 
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Şekil 1. Anormal ori j inl i sol pulmoner arter. Trunkus 

brakiosefalikustan çıkan bir damarla sol pulmoner 

arterin dolduğu görülmektedir. 

Şekil 2. Tek taraflı pulmoner arter yokluğu. 20° sol ön oblik, 

20° kraniokaudal pozisyonda sağ ventriküie yapılan en­

jeksiyonda ana pulmoner arter ve sol pulmoner 

arterin dolduğu, asendan aortamn hafifçe belirlendiği 

ve sağ pulmoner arterin dolmadığı görülmektedir. 

Kutsche ve Microp'un 1988 yılında yayınladıkları 
9 anormal orjinli pulmoner arter vakası ve literatürde bu 
tarihe dek yayınlanan 99 vaka (toplam 108) irdelen­
diğinde bunların 89'unda sağ pulmoner arterin, 
19'unda sol pulmoner arterin asendan aortadan çıktığı 
görülmektedir. Sağ pulmoner arterin aortadan çıktığı 
89 vakanın 59'unda birlikte PDA, 12'sinde aortiko-pul-
moner septa! defekt, 12'sinde aort koarktasyonu; sol 
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pulmoner arterin assendan aortadan çıktığı 19 vakanın 
14'ünde birlikte Fallot tetralojisi, 12'sinde sağ arkus 
aorta, 3'ünde PDA bulunmaktaydı (11). Bizim Fallot 
tetralojili 5 vakamızın üçünde sol pulmoner arter 
yokluğu, ikisinde anormal orjinli pulmoner arter mev­
cuttu. 

Sol pulmoner arter yokluğu ile birlikte sıklıkla sağ 
arkus aorta görülmektedir. Fallot tetralojisinde sağ 
arkus aorta görülme sıklığı % 20-25 iken, sol pulmoner 
arter yokluğu eşlik edince bu oran % 60'a dek yüksel­
mektedir (10-11). Bizim de anormal orijinli sol pul­
moner arteri olan bir vakamızda sağ arkus aorta mev­
cut idi. 

Pulmoner arterlerden birinin tamamen yokluğu ile 
anormal olarak aortadan orijin aldığı vakaların 
ayırımının yapılması cerrahi tedaviye yön vermesi 
bakımından oldukça önemlidir. Bizim vakalarımızdan 
birinde (Vaka 1) pulmoner arter inen aortadan, 
diğerinde (Vaka 3) trunkus brakiyosefalikustan çıkmak­
tadır (Şekil 1). Diğer üç vakamızda ise (2,4,5) akciğer­
leri bronşial arterler kanlandırmaktadır (Şekil 2). 

Bu kardiyak anomalinin kesin tanısında venöz ve 
pulmoner anjiyografi yanında pulmoner arterlerin 
olmadığı akciğerin kanlanma şeklini göstermek amacı 
ile aortografi yapılması şarttır. Vakalarımızın hepsine 
sağ kalp kateterizasyonu ile birlikte aortografi 
uygulanmıştır. 

Fallot tetraloji ile birlikte bir taraf pulmoner arter 
yokluğunda prognoz pek iyi değildir. 1962 yılında Pool 
Fallot tetralojisi ve sol pulmoner arter yokluğu olan 8 
hastayı total korreksiyon ameliyatından sonra değer­
lendirdiğinde bunlardan sadece birinin yaşadığını sap­
tamıştır. Mistrot ve arkadaşları ise sağ ventrikül ile pul­
moner arter arasına uygun vah/e konduit koyarak cer­
rahi mortalitenin azaltılabileceğini bildirmişlerdir (14). 

Bir pulmoner arterin arterin anormal olarak aor­
tadan orijin aldığı Fallot tetraloji vakalarında tedavi 
erken devrede, pulmoner hipertansiyon gelişmeden in-
trakardiyak patolojiyi düzeltmek ve anormal orijinli pul­
moner arteri buradan ayırarak ana pulmoner artere 
anastomozu esasına dayanır (1,6,9,11,12,13,15) 

Bizim hastalarımızdan ikisine açık Brock 
ameliyatı, ikisine semptomatik oldukları için şimdilik 
Blalock-Taussing shunt ameliyatı uygulanmış, diğerine 
ise tüm düzeltme operasyonu kararı alınmıştır. 
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