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OZET SUMMARY

Fallottetralojisi ile birlikte tek taraflipulmoner arte ONGENITAL ABSENCE AND ANOMALOUS
yoklugu ve anormal orijinli pulmoner arter nadir goriilen ORIGIN OF THE MAIN PULMONARY ARTERIES
kardiak anomalilerdendir. Pulmoner arterlerden biriniWITH TETRALOGY OF FALLOT

yoklugu halinde bu arterin aortadan orijin alip almadiginin Anomalous origin of apulmonary artery and absence

arastirilmasi mutlaka gereklidir. ofonepulmonary arteryin Fallot's tetralogy are both rare
Bumakalede Fallot tetralojosi ile birlikte tek tarafli

pulmoner arter yokluga olan 3 ve anormal orijinli pul-

congenital malformations. Itis necessary to investigate that
ifthe absent pulmonary artery arises from aorta or not.
moner arteri olan 2 vaka takdim edildi. Fallottetralojisiilg,, ;¢ avticle 2 patients with anomalous origin of one

birlikte daha ¢ok sol pulmoner arter yokluguna rastlandigi, pulmonary artery from aorta, and 3 with absent one pul-

kesin tanive cerrahi tedaviye yon vermesi bakimindan sag monary artery complicating tetralogy of Fallot have been

kalp anjiyosu ile birlikte aortografi yapilmasinin gerek- presented.

liligini l orijinli pul (7 kalarind
iligini ve anormal orijinli pulmoner arter vakalarinda Akbsence of the left pulmonary artery is more fre-

quentthanthat ofthe right with tetralogy of Fallot. Theim-
portance of aortography with venous angiography in early

erken cerrahitedavinin onemivurgulandi.
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Anormal orijinli pulmoner arter
Fallot tetraloloj

Anahtar Kelimeler:
recognition and surgical correction is emphasized.

KeyWords: Anomalous origin of a pulmonary artery
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Pulmoner arterlerden birinin  yoklugu nadir
goriilen kardiyovaskiler anomalilerdendir (1-16). Pul-
moner arterlerden birisinin  yoklugu halinde, bu
akcigerde dolasim aortadan c¢ikan bir dalla (anormal
orijinli pulmoner arter) veya bronsial arterlerle temin
edilir (2-7,10,12,13,15). Bu anomali izole olabildigi gibi
PDA, aoritikopulmoner pencere, aort koarktasyonu,
Fallot tetralojisi gibi asosiye kardiyak defektlerle birlikte
de gortilebilir (7-12).
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Yazigma Adresi:

Fallot tetraloijisi ile birlikte tek tarafll pulmoner arter
yoklugu daha az gorilmektedir (8-11). Bu anomalide
daha ¢ok sol pulmoner arter yoklugu olmakta ve sag
pulmoner arter dilate olarak bulunabilmektedir

Nadir olmalan nedeniyle tnitemizde gérulen Fal-
lot tetralojisi ile birlikte tek tarafll pulmoner arter
yoklugu olan 3 ve anormal orijinli pulmoner arteri olan
2 vakamiz bildirmek, kesin tani ve cerrahi tedaviye yon
vermesi bakimindan sag kalp anjiyosu ile birlikte aor-
tografi yapimasinin gerekliligini ve anormal orjinli pul-
moner arter vakalanndaki pulmoner hipertansiyonu en-
gellemek amaci ile erken cerrahi tedavinin énemini vur-
gulamak istedik.
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Tablo 1. Vakalann Ozellikleri
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Vaka Yas- Hb . : .
No Cins (gr/dlt) Siyanoz EKG Telekardiyo.grafi Kateter Tam Sonug
1 3K 16.3 + Sag aks Kalp normalden bii- Sag ventrikiil Fallot tetralojisi Sol Blalock-
SVHT yiik. Sag tarafta 127 nm Hg Desendan aortadan sag akci- Taussig sant
vaskiilarite artmis Aorta : 126/72 gere giden bir damar ameliyat1
Ortalama 88 mm Hg
2 20 E 22.6 Sag aks Kalp normal biiyiik- Sag ventrikiil Fallot tetralojisi Agik Brock
SVHT liikte, pulmoner 130 mm Hg Sol pulmoner arter yoklugu ameliyat:
konus diiz, vaskiila- Aorta : 120/70 Aortadan dolan kollateral
rite azalmisg Ortalama 89 mm Hg damarlar
3 6 E 16.5 Sag aks Kalp normalden bii- Sag ventrikiil Fallot tetralojisi Total korreksi-
SVHT yiik. Pulmoner konus 94 mm Hg Dekstrapoze arkus aorta yon Karari
diiz Aorta : 100/62 Trunkus brakiosefalikustan al indi
Ortalama 8 mm Hg ¢ikan bir damar
4 7 E 17.2 Sag aks Kalp normal biiyiik- Sag ventrikiil : .Fallot tetralojisi Acik Brock
SVHT liikte. Sol tarafta 100 mm Hg Sol pulmoner arter yoklugu ameliyat1
vaskiilarite saga Pulmoner arter:80/5 Aortadan ¢ikan Kkiigiik
nazaran daha azalmis ortalama 35 mm Hg kollateral damarlar
Aorta : 122/55
ortalama 70 mm Hg
5 9 E 14.0 Sag aks Sol akcigerde Sag ventrikiilde : Fallot tetralojisi Blalock-Taussig
SVHT vaskiilarite belir- 110 nm Hg Sol pulmoner arter yoklugu sant ameliyat:
gin olarak azalmig. Aorta : 110/70 Aortadan ¢ikan Kkiciik kolla-
Pulmoner konus diiz. Ortalama 85 mm Hg teral ler
SVHT : Sag ventrikiil hipertrofisi

VAKA TAKDIiMi

Vakalanmizin baz klinik ve laboratuvar bulgulan,
tani ve uygulanan ameliyat sekilleri Tablo 1 'de gésteril-
mistir.

Vakalanmiza ait anjiyokardiyografik bulgular
asagida 6zetlenmistir.

Vaka 1: Sag ventrikiile yapilan enjeksiyonda
dekstrapoze aorta, ana pulmoner arter ve sol pul-
moner arterin doldugu, sag pulmoner arterin dol-
madigi izlendi. Aortaya yapilan enjeksiyonlarda
radyoopak maddenin desendan aortadan cikan ve
saj akcigere giden biyuk bir daman doldurdugu
gorulda.

Vaka 2: Sag ventriklll enjeksiyonunda pulmoner
arter ve aorta ayni anda doluyordu. Sol pulmoner
arterin dolmadidi, ana pulmoner arterin hipoplazik
oldugu géruldi. Arkus aortaya yapilan enjeksiyonda
aortanin ve kollateral damariann doldugu géruldu.

Vaka 3: Sag ventrikiile yapilan enjeksiyonda pul-
moner arter ve aortanin doldugu, sag pulmoner arterin
belirlendigi, sol pulmoner arterin dolmadigi gézlendi,
Arkus aortaya yapilan enjeksiyonda dekstrapoze arkus
aorta ve dallannin doldugu, trunkus brakiosefalikustan
cikan bir damann sol pulmoner arteri doldurdugu izlen-
di.

Vaka 4: Kateter sag ventrikiilde iken yapilan en-
jeksiyonda oldukga dilate ana pulmoner arter, sag pul-
moner arter ve aorta doluyordu. Sol pulmoner arterin

dolmadigi izlendi. Aortografide kollateral damariann
sol akcigeri kanlandirdigi goraldi.

Vaka 5: Sag ventrikiile yapilan enjeksiyonda pul-
moner kapaklann fibrotik oldugu, sag pulmoner arterin
oldukca genisledigi, sol pulmoner arterin dolmadigi,
poststenotik dilatasyon gelistigi g6zlendi. Sol ventrikuil
enjeksiyonunda aortanin ve kiclk kollaterallerin
doldugu, VSD yolu ile sag ventrikile az miktarda
madde kactigi izlendi.

TARTISMA

ilk kez 1868 yilinda Fraentzel sag pulmoner arter
yoklugunu tarif etmistir (6,9,16). Sol pulmoner arter
yoklugu ise 1941 yilinda Thomas tarafindan Fallot
tetralojili bir infantta tanimlanmigtir (9,10). Tek tarafli pul-
moner arter yoklugu ile beraber ana puimoner arter
agenezisi veya o taraf akcigerin komplet agenezisi bu
vakalar icine dahil edilmemistir. Literatlrde sag pul-
moner arter yokluguna sola nazaran daha sik olarak
rastlandigi bildirilmektedir (3,7,9,10,11,12). Sag pul-
moner arter yoklugu PDA, aortiko pulmoner pencere,
aort koarktasyonu gibi anomalilerle birlikte olabilecegi
gibi izole de olabilir. Saga nazaran daha az siklikta
gorilen sol pulmoner arter yoklugu hemen daima bul-
bus kordis (ventrikiler septumun Ust kismi, sag
ventrikiliin infundibulumu) anomalileri ile birikte bulun-
maktadir. Bunun sonucu olarak da sol pulmoner arter
yoklugfu Fallot tetralojisi ile birlikte daha sik olarak
gorilmektedir (3-11).
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$ekil 1. Anormal orijinli sol pulmoner arter. Trunkus
brakiosefalikustan g¢ikan bir damarla sol pulmoner
arterin doldugu goriilmektedir.

$ekil 2. Tek tarafli pulmoner arter yoklugu. 20° sol 6n oblik,
20° kraniokaudal pozisyonda sag ventrikiie yapilan en-
jeksiyonda ana pulmoner arter ve sol pulmoner
arterin doldugu, asendan aortamn hafifge belirlendigi
ve sag pulmoner arterin dolmadigi goriilmektedir.

Kutsche ve Microp'un 1988 yilinda yayinladiklan
9 anormal orjinli pulmoner arter vakasi ve literattirde bu
tarihe dek yayinlanan 99 vaka (toplam 108) irdelen-
diginde bunlann 8%unda sag pulmoner arterin,
19'unda sol pulmoner arterin asendan aortadan ¢iktigi
gorilmektedir. Sag pulmoner arterin aortadan c¢iktigi
89 vakanin 59'unda birlikte PDA, 12'sinde aortiko-pul-
moner septa! defekt, 12'sinde aort koarktasyonu; sol
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pulmoner arterin assendan aortadan ¢iktigi 19 vakanin
14'linde birlikte Fallot tetralojisi, 12'sinde sag arkus
aorta, 3'inde PDA bulunmaktaydi (11). Bizim Fallot
tetralojili 5 vakamizin Gglinde sol pulmoner arter
yoklugu, ikisinde anormal orjinli pulmoner arter mev-
cuttu.

Sol pulmoner arter yoklugu ile birlikte siklikla sag
arkus aorta gorilmektedir. Fallot tetralojisinde sag
arkus aorta gortlme sikligi % 20-25 iken, sol pulmoner
arter yoklugu eslik edince bu oran % 60'a dek ylksel-
mektedir (10-11). Bizim de anormal orijinli sol pul-
moner arteri olan bir vakamizda sag arkus aorta mev-
cut idi.

Pulmoner arterlerden birinin tamamen yoklugu ile
anormal olarak aortadan orijin aldigi vakalarin
ayinminin yapllmasi cerrahi tedaviye yon vermesi
bakimindan olduk¢a énemlidir. Bizim vakalanmizdan
birinde (Vaka 1) pulmoner arter inen aortadan,
digerinde (Vaka 3) trunkus brakiyosefalikustan gikmak-
tadir (Sekil 1). Diger lic vakamizda ise (2,4,5) akciger-
leri bronsial arterler kanlandirmaktadir (Sekil 2).

Bu kardiyak anomalinin kesin tanisinda venéz ve
pulmoner anjiyografi yaninda pulmoner arterlerin
olmadigi akcigerin kanlanma seklini géstermek amaci
ile aortografi yapiimasi sarttr. Vakalanmizin hepsine
sag kalp kateterizasyonu ile biikie aortografi
uygulanmigtrr.

Fallot tetraloji ile birlikte bir taraf pulmoner arter
yoklugunda prognoz pek iyi degildir. 1962 yilinda Pool
Fallot tetralojisi ve sol pulmoner arter yoklugu olan 8
hastay! total korreksiyon ameliyatindan sonra deger-
lendirdiginde bunlardan sadece birinin yasadigini sap-
tamistir. Mistrot ve arkadaslan ise sag ventrikul ile pul-
moner arter arasina uygun vah/e konduit koyarak cer-
rahi mortalitenin azaltlabilecegini bildirmislerdir (14).

Bir pulmoner arterin arterin anormal olarak aor-
tadan orijin aldigi Fallot tetraloji vakalannda tedavi
erken devrede, pulmoner hipertansiyon gelismeden in-
trakardiyak patolojiyi diizeltmek ve anormal orijinli pul-
moner arteri buradan ayrarak ana pulmoner artere
anastomozu esasina dayanir (1,6,9,11,12,13,15)

Bizim hastalanmizdan ikisine acgk Brock
ameliyati, ikisine semptomatik olduklan igin simdilik
Blalock-Taussing shunt ameliyatr uygulanmis, digerine
ise tim dlzeltme operasyonu karan alinmistir.
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