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OZET

Total pulmoner venéz déniis anomalileri konjenital
kalp hastaliklari arasinda nadir gérilen bir anoma-
lidir. Siklikla dogumdan sonra erken dénemde bulgu-
lar ortaya cikar. Cerrahi girisim olmaksizin erigkin
yaslara kadar hayata devam eden hastalarda ise
hayatin idamesi igcin muhakkak genis bir atriyal septal
defektin varligi gerekir. Hastanemize kontrol igin
gelen ve herhangi bir sikayeti olmayan hasta yapilan
tetkikler sonucu total pulmoner venéz déniis anomali-
si tanisi ile operasyona alindi. Sol atrium posterior
duvarina atriyotomi ve pulmoner venlerin ortak trun-
kusuna venotomi yapilarak pulmoner ven ile sol atri-
um birbirine 5/0 polipropilen siitur ile anastomoze
edildi. ASD perikardiyal yama ile kapatildi. Pulmoner
venler yoluyla gelen kanin kalbin sag bosluklari ile
iliskisini tamamen ortadan kaldirmak icin mevcut olan
genis vertikal ven dacron teyplerle bagland..
Komplikasyonsuz seyreden yogun bakim ve posto-
peratif dbénemi takiben hasta taburcu edildi.
Operasyon sonrasi sonuglar genellikle yiiz gildiriici
olmakla birlikte hastane 6liim oranlari degdisik lite-
ratiirlerde %2 ila %20 arasinda farklilik géstermekte-
dir. Erken dénem 6liimlerinin en sik gériilen nedeni
asidozdur. Postoperatif ge¢ dénemde ise anastomoz
hattinda daralma, yaygin fibrozis ve ven duvarinin
kalinlagsmasina bagli olarak ortaya ¢ikan pulmoner
ven stenozu en sik gériilen ve en ciddi komplikas-
yonlaridir.

Biz TPVDA tanisi ile opere ettigimiz olguyu nadir
goriilmesi, postoperatif erken ve ge¢ dénemde oluga-
bilecek komplikasyonlarin akilda bulundurulmasi igin
sunma geregdi duyduk.
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SUMMARY
The Surgical Approach to Adult Total
Anomalous Pulmonary Venous Connection:
Case Report

Total anomalous pulmonary venous connection is a
very rare congenital cardiac anomaly of all cardiac
anomalies. Syptoms are often seen after the early
neonatal period. The presence of large atrial septal
defect (ASD) is necessary in all adult persons with-
out underwent any surgical procedure. The patient
who underwent surgical operation after the diagnosis
of total anomalous pulmonary venous connection,
admitted to our department for routine controls with-
out any symptoms. Atriotomy was done to the poste-
rior wall of left atrium and venotomy to the common
trunk of pulmonary veins and then anastomose to
each other by using 5/0 polypropylene suture. ASD
was closed with pericardial patch. Large vertical vein
was ligated by dacron tapes to prevent the connec-
tion between pulmonary veins and right atrium. The
patient was discharged without any complication
folowing the period of intensive care unit and posto-
perative unit. The results of operations are usually
satisfactory but in some literatures hospital mortality
was 2-20 %. Acidosis is the major risk factor for early
deaths. Anastomotic stricture, the pulmonary vein
stenosis due to diffuse fibrosis and thickening of the
vein wall are the most serious complications during
the late postoperative period.

We believe that because of rarity, and postoperative
early and late complications total anomalous pul-
monary venous connection should not be underesti-
mated.

Key Words: Adult Supracardiac Type Total
Anomalus Pulmonary Venous Connection.

GIRiS

Total pulmoner vondz doniis anomalisi
(TPVDA) tiim kongenital kalp hastaliklarinin sadece
%1.5-3 de gozlenen oldukea nadir bir anomali tipidir
(1). TPVDA pulmoner ven ile sol atrium arasinda
direkt baglantinin olmadigi konjenital malformas-
yonlardandir. TPVDA baslica suprakardiyak,
kardiyak, infrakardiyak, miks tip olmak {izere 4 ayri
formda goriilmekte olup bu tipler arasinda en fazla
suprakardiyak tip (%45) gozlenir (2).

85



Bingdl - Bolcal - Yilmaz - Karaeren - Tatar

TPVDA bulunan biitiin hastalarda temel olarak
hayatin idamesi i¢in patent foramen ovale (PFO)
veya atrial septal defekt (ASD) dogum sonrasi
gereklidir. Dogum sonrast yasamin ilk birka¢ haf-
tasindan itibaren genellikle TPVDA bulunan bebek-
ler kardiyomegali, artmis pulmoner kan akimi ve
orta derecede siyanoz ile kargi karsiya kalirlar.
Hastalarda daha sonra takipne, tekrarlayan ciddi pul-
moner konjesyon ataklari, gelisme geriligi ve
hepatomegali tabloya eklenir. TPVDA bulunan
hastalarda hayatin ilk yillarinda cerrrahi girisim
olmaksizin yasamim devami son derece nadirdir ve
genellikle genis bir ASD ile saglanir. Erigkin
donemde, ¢ok nadir rastlanilan bu konjenital kalp
hastalig1 i¢in literatiirde az sayida yayin mevcuttur.
Vakamiz nadir goriilmesi nedeni ile takdim edildi.

OLGU BILDIRIiMi

20 yasindaki erkek hasta rutin muayeneler igin
hastanemize miiracaat etti. Higbir sikayeti olmayan
hastanin yapilan muayenesinde dinlemekle S2 de
sabit ¢iftlesme ve mezokardiyak odakta 2/6 sistolik
ifiirtim tespit edildi. EKG' sinde sag aks deviasyonu,
sag ventrikiil hipertrofisi ve sag dal blogu tespit edil-
di. Transozefajiyal ekokardiyografisinde siniis
venozus tip genis ASD ve pulmoner vendz doniis
anomalisi tanist konuldu. Hastanin yapilan rutin kan
ve idrar tetkiklerinde hematokrit ve hemoglobin
degerlerindeki yiikselmeden (Hct: % 52, Hb: 18
g/dl) farkli olarak herhangi bir patolojik bulgu
bulunmadi. Midazolam ile anestezi uygulanmasini
takiben median sternotomi yapilarak sag atriyum
appendiksi ve serbest duvari yoluyla bi-kaval
kaniilasyon yapildi. Ameliyat esnasinda pulmoner
venlerin sol atriumla iliskisi olmadig1 g6zlendi. Bu
gozlem lizerine sol plevra a¢ildi ve pulmoner ven-
lerin ortak bir trunkus haline gelerek genis bir ver-
tikal ven ile innominate vene agildigi ve innominate
ven kanaliyla superior vena kavaya acildig1 gozlendi
(Sekil-1). Sol atrium arkasindan ortak pulmoner
trunkus ve vertikal ven disseke edilerek serbestlesti-
rildi. Kalp kardiyoplejik arreste sokulduktan sonra
sag atriyotomi yapilarak genis sekundum tip ASD
gozlendi. Bu bulgularla total pulmoner vendz doniis
anomalisi tanis1 konan hastada dncelikle sol atrium
posterior duvarina atriotomi ve pulmoner venlerin
ortak trunkusuna venotomi yapilarak pulmoner ven
ile sol atrium birbirine 5/0 polipropilen siitur ile
anastomoze edildi (Sekil-2). ASD perikardiyal yama
ile kapatildi. Pulmoner venler yoluyla gelen kanin
kalbin sag bosluklari ile iliskisini tamamen ortadan
kaldirmak i¢in mevcut olan genis vertikal ven dacron
teyplerle baglandi. Hasta kardiyopulmoner bypass-
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tan komplikasyonsuz olarak ayrildi ve yogun bakim
iinitesine alindi. Hastanin postoperatif donemde
arteriyel, sag atrium, sag ventrikiilden alinan kan
gazlarinda arteriyel oksijen saturasyonunun %99
oldugu gozlenirken, sag atrium ve sag ventrikiilde
oksijen saturasyonunun %78'e diistiigli gozlendi.
Postoperatif ~ olarak yapilan ekokardi-yograsinde
ASD'de kagak olmadigi, pulmoner ven agizlarinda
darlik olmadig1 gozlendi. Hasta komplikasyonsuz
olarak 8. gliniinde klinigimizden taburcu edildi.
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Sekil - 1: Suprakardiyak tip TPVDA nin sematik goriiniimii
a. Preoperatif goriiniim
b. Postoperatif goriiniim

Sekil - 2: TPVDA'nde pulmoner trunkus ile sol atrium arka
duvarimin anastomozu.

TARTISMA

TPVDA tiim konjenital kalp hastaliklar arasin-
da nadir goriilen bir anomali olup (%1.5) en sik
olarak suprakardiyak tip gozlenir (2). TPVDA ilk
olarak 1798 yilinda Wilson tarafindan tanimlan-
mistir.  Siklikla diger konjenital kalp hastaliklar1 ve
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aspleni veya polispleni ile birlikte gézlenir. TPVDA
bulunan hastalarin ¢ogunda hayatin ilk giinlerinden
itibaren siyanoz ile birlikte seyreden ciddi konjestif
kalp yetmezligi goriliir. Semptomlarin ciddiyeti
birgok degisik faktoére bagli olup bunlar arasinda
belki de en 6nemlisi pulmoner vendz doniis obstriik-
siyonudur. Hastalarda tan1 ekokardiyografi ve kate-
terizasyon ile konulur (3,4). Cerrahi tedavi olmak-
sizin yagamlarini devam ettiren hastalarin ¢ogunda
genis ASD mevcuttur. Hastalarda hafif siyanoz ve
egzersiz toleransi gozlenir. 20 yasina kadar yagamini
devam ettiren hastalarda pulmoner vaskiiler direngte,
kan akiminda ve arteriyel oksijen diizeylerinde hafif
degisiklikler gozlenir (5). ikinci dekattaki bazi1 hasta-
larda ise pulmoner komplikasyonlar goriilebilir pul-
moner kan akimi azalir ve siyanoz siddetlenebilir
(6). Bizim sundugumuz vakada genis ASD’nin
mevcudiyeti ve vena kava superiorun ¢ok genis
olmasi hastada semptomlarin goriilmemesine neden
olmustur.

TPVDA tanist konulan ciddi yetmezlik ve
siyanoz bulunan bebeklerde taniy1 takiben acil
olarak ameliyat gereklidir. Operasyonda asil amag
ortak pulmoner vendz trunkus ile sol atrium arasin-
da kan akimini saglayacak bir anastomoz yapmak ve
sol sag kalp arasindaki santa yol acan defekti kapat-
maktir. Postoperatif donemde sol ve sag atriumlarin
basmcinin takibi 6nemli bir kriter teskil etmektedir.
Operasyondan sonra kiiciik sol atrium mevcu-
diyetinde pulmoner arter basincini ani olarak diisme-
si sonucu sol atrium basinci sag atrium basincina
oranla belirgin bir sekilde yiikselir (7) Pulmoner
arter sistolik basinci sistemik arteriyel sistolik
basincinin 2/3 ne esit ise sag atrial ve sag ventrikuler
diyastol sonu basinglari sol atrrum basincindan
hemen daima yiiksek seyreder. Bu durumda asidoz
gozlenebileceginden miidahalesinde ge¢ kalinma-
masl1 i¢in pulmoner arter basincinin yakin olarak
takip edilmesi gerekir (8). Operasyon sonrasi
sonuglar genellikle yiiz giildiiriicii olmakla birlikte
hastane oliim oranlar1 degisik literatiirlerde %2 ila
%20 arasinda farklilik gostermektedir (9). Erken
donem Oliimlerinin en sik goriilen nedeni asidozdur
(10). Son donemlerde ise teknolojideki yeni
gelismeler esliginde erken donem hastane Sliim
oranlar1 oldukca diigmiistiir. Postoperatif gec
donemde ise anastomoz hattinda daralma, yaygin
fibrozis ve ven duvarinin kalinlasmasma bagh
olarak ortaya ¢ikan pulmoner ven stenozu en sik
goriilen ve en ciddi komplikasyonlaridir (11). Bu
nedenle hastalarin potoperatif donemde sik araliklar-
la takibinin yapilmasi ve kontrol ekokardiyografileri
ile olusabilecek komplikasyonlarin takip edilmesi
gerekmektedir. Hastamizin klinigimizden taburcu
olduktan sonraki ti¢ aylik kontrol ekokardiyo-

grafisinde defektte kacak olmadigi ve ortak pul-
moner trunkus ile sol atrium anastomoz hattinda
akimda azalma veya darlik olmadig: tespit edilmistir.

Biz TPVDA tanisi ile opere ettigimiz olguyu
nadir goriilmesi, operasyona Onciilik etmesi i¢in
preoperatif tanisinin ve degerlendirmesinin iyi yapil-
masi, postoperatif erken ve ge¢ donemde olugabile-
cek komplikasyonlarin akilda bulundurulmasi igin
sunma geregi duyduk.
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