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Parsiyel anormal pulmoner vendz doniis anomalisi ile intakt atrial septum
birlikteligi: Nadir bir konjenital anomali

Partial anomalous pulmonary venous return with intact atrial septum: A rare
congenital anomaly
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0Oz
intakt atriyal septumlu parsiyel anormal pulmoner vendéz déniis anomalisi gocuk yas grubunda genellikle
asemptomatiktir. Cogu zaman elimizdeki rutin tani araglari olan EKG, telekardiyografi, ekokardiyografi hatta kateter

anjiyografi ile taninmasi zordur. Klinigimizde tani alan ve cerrahi olarak tedavi edilen hastamizi anomalinin
karakteristikleri, klinik gidis, tani araclar ve cerrahi tedavi statejileri yonlerinden tartistik.

Anahtar Sézcukler: Histeroskopi, uterin riptir, endometrial polip.

Abstract

Partial anomalous pulmonary venous return with intact atrial septum anomaly is usually asymtomatic in pediatric
population. Diagnose of this anomaly can be challenging with our routine eveluation methods like ECG,
telecardiography, echocardiography and even catheter angiography. We discussed the anomalous characteristics,
clinical progression, and diagnostic methods and surgical strategies employed for a patient diagnosed and
undergoing surgical treatment in our clinico.

Keywords: Hysteroscopy, uterine rupture, endometrial polyp.

Girig Yapilan transtorasik ekokardiyografi (TTE) sonucu sag
pulmoner venlerin dokaldigu alan ile ilgili stpheler

Atriyal septal defekt (ASD) tiplerinden yliksek yerlesimi
olmasi nedeniyle transdzefagial ekokardiyografi (TEE)

olan grup ile anormal pulmoner ven6z donus birlikteligi
nadir olmayan bir kardiyak anomalidir. Yiksek yerlesimli ~ Planlandi. TEE sonrasi da net goriintl elde edilemeyen
ASD bulunan hastalarin yaklasik %10'unda bir veya daha hastada kateter anjiyografi tetkiki planlandi. Kateter
fazla pulmoner venin (siklikla sag tst pulmoner ven) anjiografi girisiminde slperiyor vena kava (SVC) sag
anormal acilimi gorlliir (1). Fakat interatriyal iligkinin ~ atriyum bileskesine agilan sag taraf pulmoner venler
olmadigi durumlarda anormal pulmoner vendz déniis nadir ~ kateter ile Iimenlerine girilerek yapilan enjeksiyon
rastlanan bir durumdur. Biz klinigimizde parsiyel anormal ~ sonrasi gorintilendi, pulmoner/sistemik akimlar orani
vendz donlis tanisi alan intakt atriyal septumlu  2.12 olarak hesaplandi ancak interatriyal seviyede gegig
olgumuzu tani ve tedavi sureci agisindan tartistik. gorilmedi. Pediyatrik kalp cerrahisi ve kardiyoloji
konseyinde tartigilmasi sonrasi tam dizeltim ameliyatina
karar verildi. Hasta ve yakinlarinin yazili onami
On yasindaki gocuk hasta carpinti ve eforla nefes darligi  alindiktan sonra planlanan ameliyat genel anestezi
sikayetleriyle klinigimize basvurdu. Fizik muayenesi altinda median sternotomi, aorta-selektif bikaval
olagan olan hastanin kardiyak incelemesi sonrasi  kanilasyon sonrasi kardiyopulmoner bypass ile
kardiyo-torasik oran normal, EKG normal sinus ritmi, baslatildi. Orta dereceli hipotermi altinda topikal soguk,
oskiiltasyonda pulmoner odakta 2/6 sistolik Gftirim ve  antegrad kristalloid kardiyopleji uygulamasi ile diyastolik
S2 sabit giftlesmesi saptandi. arrest saglandi. Sag atriyotomiden sag pulmoner

venlerin sag atriyum superiyor vena kava bileskesine
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yapildi (Sekil-1a,b,c). Uygun hava c¢ikarma iglemini
takiben sag atriyotomi insizyonu primer kapatildi.
Normotermi saglanmasi sonrasi normal sinus ritminde
kardiyopulmoner bypass’tan ¢ikildi. Hasta sorunsuz
yogun bakim izlemini takiben postoperatif 5. giinde
taburcu edildi.

Sekil-1a,b,c. Otolog perikardiyal yama kullanilarak anormal
pulmoner ven orifisinin atriyal septektomiye
yonlendirilmesi.

Tartisma

Embriyonik hayatta foregut bir pargcasindan gelisen
akcigerlerin pulmoner venleri sistemik venéz doénusl
saglayan splanik pleksusa dokilurler. Daha sonra kalbin
sol atriumuna dokilecek venler ayrilir. Bu ayrimdaki
kismi basarisizlik sol atriuma dokilecek venlerin
sistemik vendz dolagima dokulmesinin devam etmesiyle
sonuglanir (1).

Parsiyel anormal pulmoner vendéz donis (PAPVD)
anomalisinin en sik paterni sag akciger orta ve st
loblarinin sag SVC-sag atriyum bileskesine dokilmesidir
(2). PAPVD’nin sag pulmoner venlerin sad atriuma
dokuldugu paterni en sik 2.; sol pulmoner venlerin
vertikal venle innominate vene dokuldigu patern ise 3.
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sirayi alir (3). Parsiyel anormal pulmoner ventz donis
anomalisi %0.6-0.7 siklikta erigkin otopsi serilerinde
daha seyrek olarak da klinik serilerde bildirilmistir (3).
Sinis venozus tip ASD ile PAPVD birlikteligi sik
gorilmesine ragmen PAPVD intakt atrial septum
birlikteligi nadirdir (2).

Bu hastalar normal buyime egrisine sahip olmakla
birlikte minimal carpinti veya nefes darligi semptomlarini
gOsterebilirler.  PAPVD intakt atriyal septum fizik
muayene bulgulan sekundum ASD ile ¢ok benzerlik
gosterir.  Oskultasyonda sabit ¢iftlesen S2, normal
prekordiyal vuru, EKG’de bazen bifasikiler blok, akciger
filminde minimal parankimal belirginlesme normale yakin
kardiyotorasik oran benzesen bulgulardir.

PAPVD intakt atriyal septum kateter anjiyografi sirasinda
taninmasi zor bir olgudur. Ozellikle kiigiik sol sag sant
olan vakalarda tani konmasi daha da zorlasir. Blyik sol
sag sant var ise eldeki veriler atriyal septal defekt
tanisini destekler tarzdadir. Kateter sirasinda yapilan
oksijen saturasyonu oélgimleri genellikle yol gdstericidir.
Ana pumoner arter enjeksiyonunun taniya faydasi
yokken; selektif pulmoner (sag ve sol olarak) anjiografide
opak maddenin seyri, kateter ile atrial septumdan
gecilememesi tani koydurur. Atriyal septumun kateter ile
gecilemedigi durumlarda sag ve sol atriyum arasi
belirgin basing farki durumu destekler. Sag atriyumda
degisik bdlgelerden yapilan oksijen saturasyonu
Olgumleri (SVC, inferiyor vena kava, atriyum lateral
duvari) anormal donudsin lokalizasyonu hakkinda fikir
verirken kateter ile anormal vene direk girilerek
gOsterilmesi de mimkindir (3,4).

PAPVD intakt atriyal septum birlikteliginde pulmoner
vaskdler rezistans ylkselmesi konusu yazarlar arasinda
tartisma konusudur. Bazilari anormal seyirli venin her
zaman darlik sorunu oldugunu 6ne surerken digerleri
venin dokildigu atriyum arasi basing farkindan dolayi
sol tarafa dokilen venin daha rahat agildigini savunur.
Fakat bu degerin yaklasik ayni oldugu vaka genelinde
soylenebilir (5).

PAPVD intakt atriyal septum operasyon kriteri hakkinda
yazarlar Qp/Qs oranin 2 Uzerinde olmasi gerektigini
bildirir (6). Tek bir pulmoner venin anormal acilimi
hemodinamik olarak ihmal edilebilir durumdadir. Bu
hastalar ameliyat edilmeden izlenebilirler.

PAPVD intakt atriyal septum cerrahi tedavisinde atrial
septektomi  sonrasi  anormal ven baglantisinin
yonlendiriimesi icin kullanilan farkli operasyon teknikleri
kullaniimaktadir. Warden teknigi, ¢ift yama teknigi, tek
yama teknidi, interatriyal baffle teknigi bunlardan
bazilaridir. Anormal venlerin ¢ok ylksek aciliminin
olmamasi, onarimda SVC limeninden kayip olmamasi
nedeniyle interatriyal baffle teknidinin uygun onarimi
saglayacagini dasindik. Anormal pulmoner venlerin
SVC proksimaline agildigi vakalarda Warden teknigi, gift
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yama veya transkaval insizyon ile tek yama teknikleri
kullanilabilir (7).

Bu patolojinin tanisinin konmasi zor olmasina karsin
cerrahi tedavisi iyi bilinmektedir. Hastaligin taninma-
sinda TTE, TEE yeterli olabilirken suphenin devam ettigi
hastalarda kateter anjiyografi ile saturasyon, basing
Olgimleri ve anormal ven limenine vyapilan direk
enjeksiyonlar yol gdstericidir. Cerrahi tedavide azami

dikkat gosteriimesi gereken unsurlar; septektomide
olugturulan ASD’nin boyutlarinin darlik yaratmayacak
kadar genis olmasi ve interatriyal septum sinirlari
icerinde kalmasi, SVC Iimeni ve pulmoner ven
agizlarinda darlik olusturmayacak geniglikte yama
boyutu segilmesi ve situr hattint mumkin oldugunca
sinlis nodundan uzak tutulmasidir.
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