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Nadir Bir Siyanoz Nedeni:
Sag Pulmoner Arter ve
Sol Atriyum Arasinda Fistiil

A Rare Cause of Cyanosis:
Fistula Between the Right Pulmonary Artery
and the Left Atrium: Case Report

OZET On giinliik erkek hasta, dogum sonras1 fark edilen morarma sikayeti ile hastanemize getirildi.
Siyanozu olan ve oksijen saturasyonu %70-80 arasinda degisen hastanin ekokardiyografik incele-
mesinde sol atriyumun sag atriyuma gére daha genis oldugu saptandi. Interatriyal septum iizerinde
foramen ovale agiklig1 ve agikliktan sol-sag sant oldugu goriildi. Ekokardiyografik inceleme sonu-
cunda sol pulmoner ven girisinde darlik ve kor triatriatumdan siiphe edildi. Hastaya 13 giinlitkken
yapilan tanisal kardiyak kateterizasyon ve anjiyografide her iki ventrikiiliin genis oldugu, pulmo-
ner artere yapilan kontrast enjeksiyonunda sag pulmoner arter ile sol atriyum arasinda genis fistiil
bulundugu, sag pulmoner arter ile pulmoner vendz doniisiin normal oldugu belirlendi. Fistiil cer-
rahi olarak kapatildi. IzZlemde hastanin saturasyonu yiikseldi ve siyanozu kayboldu. Siyanozu olan
ve ekokardiyografik incelemede bunu agiklayan belirgin sorun saptanmayan olgularda pulmoner
arter-sol atriyal fistiiliin akilda tutulmas: gerekir.

Anahtar Kelimeler: Arteriyovenéz malformasyonlar; arteriyovendz fistiil; ekokardiyografi

ABSTRACT A 10-days-old male infant who presented with early-onset cyanosis, was referred to our
hospital. He had mild cyanosis and the oxygen saturation was around 70-80%. Echocardiographic
examination revealed that the left atrium was larger than the right one. Foramen ovale was patent
on the interatrial septum and there was a left to right shunt through the foramen ovale. After the
echocardiographic examination, a stenosis at the connection of the left pulmonary vein and cor tri-
atriatum were suspected. When the baby was 13 days old, a diagnostic catheterization and angiog-
raphy was performed revealing enlargement in both ventricles. After contrast injection to the
pulmonary artery a large fistula between the right pulmonary artery and the left atrium was de-
tected. On the other hand, right pulmonary artery and pulmonary venous return were found to be
normal. The fistula was closed surgically. In the follow-up the saturation of the patient increased
and the cyanosis resolved. Existence of a fistula between the right pulmonary artery and the left
atrium should be kept in mind in cases with unexplained cyanosis and no echocardiographic find-
ings, explaining it.
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ag pulmoner arter ile sol atriyum arasinda iliski bulunmasi, olduk¢a

nadir goriilen bir dogumsal vaskiiler malformasyondur. Belirgin klinik

bulgular1 olmadigi i¢in tan1 konulmas: giic olabilmektedir. Bu olgu su-
numu ile 6nemli komplikasyonlar: olan bu anomalinin siyanozun ayirici
tanisinda diisiintilmesini saglamaya calistik.
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On giinliik erkek hasta dogum sonrasi fark edilen
morarma sikayeti ile gotiirildigi klinikten kalp
hastalig siiphesi ile hastanemize sevk edildi. Fizik
muayenesinde solunum sesleri dogald1. Sternum sol
kenarinda 2-3. interkostal aralikta I/VI derece sis-
tolik Gfiirtim vardi. Organomegalisi yoktu. Arteryel
nabizlar iki tarafl palpabl idi. Siyanozu olan ve ok-
sijen saturasyonu %70-80 arasinda degisen hastanin
Hb: 12,6 g/dL, Hct: %36,7, 16kosit:12 500/mm?,
trombosit: 383 000/mm? olarak saptandi. Telegra-
fide kardiyotorasik oran 0,67 olarak bulundu. Elek-
trokardiyografide normal siniis ritmi gorildi.
Ekokardiyografik (EKO) incelemede sol atriyum
sag atriyumdan genisti, foramen ovale aciklig1 vardi
ve agikliktan sol-sag sant saptandi. Transtorasik
ekokardiyografik inceleme sonucunda, sol pulmo-
ner venin sol atriyuma acildig1 yerde renkli Dopp-
ler EKO ile tiirbiilans goriilmesi nedeni sol
pulmoner ven girisinde darlik ve kor triatriatum-
dan siiphe edildi (Resim 1, 2). Hastaya 13 giinliik-
ken yapilan kateterizasyon ile basinglar pulmoner
arterde sistolik 35, diyastolik 12, ortalama 20, sag
ventrikiilde 34/0-5, sag atriyumda ortalama 3, sol
atriyumda ortalama 4, sol ventrikiilde 77/0-3
mmHg olarak 6l¢iildii. Anjiyografide sol ventrikiil,
pulmoner arter ve aortanin genis oldugu, interat-
riyal septum iizerinde foramen ovale agiklig1 ve
acikliktan sol-sag sant oldugu, sag pulmoner artere
selektif olarak yapilan kontrast enjeksiyonunda sag
pulmoner arter ile sol atriyum arasinda genis bir
fistiiliin bulundugu, pulmoner vendz doniisiin ise
normal oldugu belirlendi (Resim 3). Fistiil genis

RESIM 1, 2: Fistiiliin ekokardiyografik olarak gériinimdi.

ve hasta kii¢iik oldugu i¢in transkateter olarak ka-
patilmaya uygun goriilmedi ve cerrahi ligasyon ile
kapatildi. Izlemde hastanin saturasyonunun yiik-
seldigi ve siyanozunun geriledigi goriildd.

I TARTISMA

Sag pulmoner arter ile sol atriyum arasinda iligki
bulunmasi, oldukca nadir goriilen bir dogumsal
vaskiiler malformasyondur.' Nedeni bilinmeyen bu
anomalinin fetal gelisimin erken evresinde gelistigi
distiniilmektedir. Literatiirde travma sonrasi olus-
tugu bildirilen iki olgu sunulmugtur.??

Malformasyonun dort tipi tammlanmistir. Tip
1 pulmoner venoz drenajin normal oldugu, tip 2 sag
alt pulmoner venin olmadigy, tip 3 doért pulmoner
venin de anevrizmal posa agildig, tip 4 ise sag alt
pulmoner venin yerine 3 kiiciik venin anevrizmal
posa acgildig: tiptir.* Bizim olgumuzda pulmoner
vendz doniis normal oldugu i¢in tip 1 ile uyumlu
idi.

Belirgin iifiirimiin olmamasi1 nedeni ile tanm
konulmas: giictiir ve ge¢ donemlerde olabilmekte-
dir. Semptomlar pulmoner arterden sol atriyuma
dogru olan sag-sol santin boyutuna ve yerine bagh
olarak degismektedir. Fistiil seviyesindeki sag-sol
santa bagl olarak gelisen orta derecede siyanoz
disinda kardiyovaskiiler sistem muayenesi normal-
dir. Genis fistiil varliginda yenidogan déneminde
hipoksi, solunum sikintisi, tagipne ve santral siya-
noz goriliir. Olgumuzda tek fizik muayene bulgusu
fisttildeki sag-sol santa bagli siyanoz idi.

Erken tan1 ve tedavi, komplikasyonlar: engel-
lemek acisindan 6nemlidir. En 6nemli sorunlar;

(Renkli hali igin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/turkiye-Klinikleri-journal-of-case-reports/ 1300-0284/tr-index.html)
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RESIM 3: Fistiiltin anjiyografik olarak gériintmii

konjestif kalp yetmezligi, paradoksal embolizm ve
serebral emboli, beyin apsesi, anevrizmal fistiiliin
riptiradar.®

Laboratuvar incelemesinde polisitemi ve arte-
riyel kan gazinda hipoksemi saptanabilir.® Akciger
grafisinde sol atriyumun hacim yiiklenmesine bagh
olarak genislemesi sonucunda kardiomegali, elek-
trokardiyografide sol atriyum genislemesi ve sol
ventrikiill hipertrofisi, ekokardiyografide olgu-
muzda oldugu gibi genis sol atriyum ve sol ventri-
kiil, interatriyal agikliktan sol-sag sant goriilebilir.
Anjiyografi ve bilgisayarli tomografi ile sag pulmo-

ner arter ve pulmoner vendz doniisiin normal ol-
dugu, ancak sag pulmoner arter ile sol atriyum ara-
sinda ince duvarli anevrizmal bir iligki bulundugu
goriiliir. Anjiyografi, fistiiliin varligini ve seviyesini
belirlemek icin gereklidir. Ilgili pulmoner artere
yapilan selektif anjiyografi ile sol atriyumda hizli,
ilgili akciger alanlarinda ise zayif opaklagma olmasi
fistiiliin varligimi gosterir. Kontrast EKO fistiiliin
taninmasinda kolay ve basit bir yontemdir.” Ancak
fistiliin seviyesini belirlemez.® Bazi yayinlarda
transozofajiyal EKO’nun tanida yararh olabilecegi
bildirilmigtir.’

Komplikasyonlar1 engellemek i¢in erken tani
ve tedavi 6nemlidir. Cerrahi ligasyon veya divizyon
esas tedavi seklidir. Uygun olgularin transkateter
yolla kapatilabilecegi bildirilmistir.’® Olgumuzun
ise 10 gilinliik olmasi, fistiiliin genis olarak goriil-
mesi, kapatmak i¢in uygulanacak olan cihazin sol
atriyuma kagma riskinin bulunmas: gibi nedenlerle
cerrahi ligasyon tercih edilmistir.

Nedeni agiklanamayan siyanoz ve sol atriyum
genislemesi olan olgularda pulmoner arter ile sol
atriyum arasinda fistiil varhiginin, diistiniilmesi ge-
reken bir tan1 oldugunu vurgulamak istedik.
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