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Dogumsal pulmoner ven stenozu ve kor triatriyatum:
birlikteligi ender olan bir anomali
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Ozet

Sol atriyuma baglantis1 normal olan konjenital
pulmoner ven stenozu ile kor triatriyatum bir-
likteligi son derece nadir olup, literatiirde az
sayida bildirim mevcuttur. Cerrahi onarim son-
rasi restenoz riski cok yuksek ve klinik seyri
kotu olan bu anomaliyi bir olgumuz nedeniyle
tartismak istedik.

Anahtar kelimeler: Kor triatriyatum, pulmo-
ner ven stenozu

Summary

Congenital pulmonary vein stenosis and cor
triatriatum: an anomaly with a rare associa-
tion

The association of congenital pulmonary vein
stenosis and cor triatriatum with normal con-
nection to left atrium is very rare with only a
few cases reported in the literature. On
account of fact that the restenosis rate after
surgical repair is very high and its clinical
course is poor, we decided to present this
case.
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Giris

Pulmoner ven stenozu bir veya birka¢ pulmoner venin sol atriyuma
agildig yerde morfolojik veya fonksiyonel daralmasi olup, izole olabile-
cegi gibi total anormal pulmoner venéz déniis anomalisi (TAPVD),
biiyiik arterlerin transpozisyonu (BAT), ventrikiiler septal defekt (VSD),
persistan sol siiperiyor vena kava (PSSVK) gibi anomalilerle birliktelik
gosterebilir (1,2). Kor triatriyatum ile birlikteligi ise, yalnizca bir kag
olguda bildirilmistir (3,4).

Kor triatriyatum, sol atriyum icinde boglugu ikiye bdlen
fibromiiskiiler bir membran bulunmasidir ve dogumsal kalp hastaliklar
icinde %0.1 gibi seyrek bir oranda goriiliir (5). Membran ile ikiye boliin-
miis olan sol atriyum st odacigma genellikle pulmoner venler agilir.
Cogu kez bu membran bir ya da daha fazla delik ile pulmoner venlerden
gelen kanin, obstritksiyona ugramadan sol ventrikiile gegmesine izin
verirken mevcut pencerenin kii¢iikliigii nedeniyle obstriiksiyon bulgu-
lar1 ortaya ¢ikabilir (5).

Olgumuz dogumsal pulmoner ven stenozuna kor triatriyatum, atrial
septal defekt (ASD), VSD, PSSVK'nin eslik ettigi, agir pulmoner hiper-
tansiyonla (PH) seyreden bir hasta olup, iki kez yapilan cerrahi onarim
sonrasinda pulmoner venlerde restenoz gelismigtir. Agir klinik seyri
olan, cerrahi onarim sonrasi restenozun bulundugu bu dogumsal pul-
moner ven stenozu olgusunu seyrek goriilmest, cerrahi onarima direngli
olugu ve kor triatriyatum birlikteligi bulunan birka¢ olgudan biri olmas:
nedeniyle sunmay1 uygun bulduk.

Olgu Sunumu

Sekiz aylik kiz hasta, dort ayliktan beri emerken ¢abuk yorulma, ter-
leme, gozlerde ve karinda sislik, sik akciger enfeksiyonu gegirme yakin-
malari ile bagvurdu. Fizik muayenede karaciger kot kenarinda 3 cm pal-
pabl, S2 sert, sternum sol alt kenarinda 3/6 siddetinde sistolik tiftirim
saptandi. Ekokardiyografide sol atriyumun fibromiiskiler bir membran
ile boliindiigii, membranin {izerindeki sol atriyum bolmesi ile sag
atriyum arasinda kiicitk bir ASD oldugu (Sekil 1), outlet yerlegimli



Sekil 1. Sol atriyumu bélen fibromiiskiiler
membran izlenmektedir

kiigiik bir VSD bulundugu gériilerek
kalp kateterizasyonu yapildi. Katete-
rizasyonda agir PH saptanan hastanin
PH'unun kiigitk VSD'e bagli olama-
yacagl, sol atriyum i¢indeki mem-
branin obstriiksiyonuna bagli olabile-
cegi dustniildi. Hasta ameliyat edile-
reck VSD dakron yama ile kapatildy;
sol atriyum i¢indeki membranm ise
inkomplet oldugu, herhangi bir obst-
ritksiyona neden olmadig gorildi.
Pulmoner venlerin sagda ve solda
birer kok ve orifislerinin oldukc¢a dar
oldugu goriilerek otojen perikard ile
genigletildi. Postoperatif dénemde
PH'u devam eden hastanin {i¢ ay son-
raki kontroliinde renkli Doppler ile
pulmoner venlerde tiirbiilans, "pul-
sed wave" (PW) Doppler ile nonfazik,
1.8 m/sn akim hizi alinmas: ve PH
bulgularmin devam etmesi tizerine
tekrar kateter ve anjiyografisi yapildi.
Sag st pulmoner venoatriyal biles-
kenin kum saati seklinde dar oldugu,
sol alt pulmoner venin ise venoatriyal
bileskeden itibaren tabiiler sekilde
hipoplazik oldugu gorildii (Sekil 2).
[k ameliyatindan iig ay sonra yeniden
ameliyata alman hastanin sag ve sol
pulmoner ven orifisleri genigletildi.
Ikinci ameliyattan {ic ay sonra PH
bulgularinin devamui iizerine {iglincii
kez yapilan kateter ve anjiyografide
sag tist ve sol alt pulmoner ven orifis-
lerinin kum saati seklinde stenotik
oldugu (Sekil 3,4) ve agir PH bulun-
dugu saptandi. Pediatrik Kardiyoloji-
Kalp ve Damar Cerrahisi Konseyinde
degerlendirilen olguya yiiksek reste-
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Sekil 2. ilk ameliyattan iig ay sonra sag {ist ve
sol alt pulmoner venlerdeki obstriiksiyon go-
rillmektedir
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Sekil 4. fkinci ameliyattan ii¢ ay sonra sag {ist

pulmoner vendeki obstriiksiyon goriilmektedir
noz riski nedeniyle yeniden ameliyat

diistiniilmedi. Hasta 18 aylik iken ck-
situs oldu.

Tartigsma

Sol atriyum ile baglantist normal
olan pulmoner venlerde dogumsal
stenoza oldukga seyrek rastlanirken
(%0.4) (4), total ve parsiyel pulmoner
vendz doniis anomalili olgularda
primer veya postoperatif olarak sik
rastlanir  (2,3,6). Temel patolojik
birlikte,
stenozun nedeni liimenin tam oblite-
rasyonuna kadar ilerleyen nonspesifik
fibroz intimal kalinlagmadir (1).
Venoatriyal bileskeden itibaren degi-
sik uzunlukta tibiiler hipoplazi,
venoatriyal bileskede kum saati ben-

stire¢ 1yl bilinmemekle

zeri konstriksiyon, multipl hipoplas-
tik pulmoner venler seklinde ¢ ayr
morfolojik goriiniimii mevcuttur (7).
Siklikla izole olup, TAPVD, BAT,
VSD, PSSVK gibi anomalilerle birlik-
telik gosterebilir (1,2). Kor triatriya-
tum ile birlikteligi ise bir kag olguda
bildirilmistir (3,4). Erken siit ¢ocuk-
lugu déneminde ilerleyici PH ve kalp
yetersizligine neden olan, cerrahi
tedaviye direngli ve yiitksek oranda
mortaliteye neden olan kot seyirli
bir lezyon olarak bilinmektedir (3).
Kor triatriyatum da son derece
ender rastlanan bir dogumsal kalp
hastaligidir (%0.1) (5). Sol atriyumu
bélen fibromiiskiiler yapida bir mem-
branin bulunmasi ile karakterizedir.
Loeftler, kor triatriyatumu, fibro-
miiskiiler membranin ayirdig: proksi-
mal ve distal bogluklar arasinda iligki-
nin hi¢ olmadigi; bosluklar arasinda
membrandaki kiiciik delikler vasitast
ile iligki olan ve membranin inkomp-
let oldugu sekil olarak ti¢ grupta kate-
gorize etmistir (8). Bugiin ise tip A,
proksimal boliime pulmoner venlerin
agildig1, proksimal ve distal odaciklar
arasindaki iligkinin membrandaki
kiiciik delik veya delikler aracilig ile
saglandigi, ASD'nin bulunmadig
klasik tip; tip Al, proksimal odacigin
bir ASD aracih@ ile sag atriyumla
iligkili oldugu tip; tip A2, distal
odacigin bir ASD aracihigr ile sag
atriyumla iligkili oldugu tip; tip B,
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pulmoner venlerin koroner siniise
agildig1 tip olup TAPVD varyantidir;
tip C, en seyrek goriilen tip olup, pul-
moner venlerin distal odaciga acildigi,
membrandaki perforasyonlar aracilig
ile distal ve proksimal odacigin iligki-
sinin saglandigi, proksimal odacik ile
sag atriyum iligkisinin ise ASD
aracilift ile oldugu tip olarak kor triat-
riyatumun morfolojik siniflamasi
yapilmaktadir. En sik goriilen mor-
foloji tip A'dir (5). Olgumuz proksi-
mal odacigin ASD araciligr ile sag
atriyumla iligkili oldugu tip Al'e
uymaktadir.

Bu iki nadir anomalinin birlik-
teligine ise daha da seyrek rastlan-
maktadir. Breinholt ve ark. iki aylik
bir olguda (3), Ito ve ark. ise 11 yagin-
da bir olguda (4) bu iki lezyonu bir
arada tanimlamiglardir. Ancak bu
olgu iki aylik iken kor triatriyatum
nedeniyle ameliyat edilmis, 11 yasin-
da sol atriyum iginde membranin
rekiirens gostermesi {izerine reopere
edildiginde pulmoner ven orifis-
lerinin membranéz bir diyafram ile
oblitere oldugu izlenmigtir. Bizim
olgumuzda pulmoner konjesyon,
kalp yetersizligi ve PH bulgular1 dort
aylik iken baglamig ve 10 aylik iken
yapilan ilk ameliyatt dncesinde kor
triatriyatum tip A1, outlet kiicitk VSD
ve PSSVK tanimlanmis olup, dogum-
sal pulmoner ven stenozu operasyon
sirasinda taninmugtir.

Her iki malformasyonda da (fib-
romiiskiiler membrandaki obstriiksi-
yonun derecesine ve tutulan pulmo-
ner ven sayisina gore) erken siit ¢o-
cuklugu déneminde pulmoner venéz
hipertansiyon gelisir (1). Olgumuzun
belirti ve bulgulart da dort aylik iken
belirginlesmeye baglamigtir.

Pulmoner venéz obstriiksiyonun
tanisinda klinik bulgular ve radyo-
grafide pulmoner vendz konjesyon
bulgularmin saptanmasi yol gosterici
olup, ckokardiyografi degerli bilgiler
saglamaktadir. Smallhorn ve ark. tri-
fazik ve laminar olan pulmoner vendz
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akimin, nonfazik akim 6rnegi goster-
mesi ya da obstritksiyonun distalin-
den olgiilen Doppler akim hizinin 1.6
m/sn'nin iizerinde olmas ile obstriik-
siyon tanisinin PW Doppler ve renkli
akim goriintiilemesi ile konulabile-
cegini bildirmislerdir (9). Olgumuz-
da da ilk ve ikinci ameliyatlarindan
sonra pulmoner ven stenozu ckokar-
diyografik olarak tanimlanmus, sag ve
sol pulmoner artere yapilan anjiyo-
grafinin levo fazinda obstriiksiyon net
olarak ortaya konmustur.

Kawashima ve ark. pulmoner
venoz obsriiksiyonun ilk bagarili cer-
rahi tamirini 1971 yilinda bildir-
miglerdir (10). Bunu takip eden
raporlarda erken ve ge¢ mortalite
oldukga yiiksektir (11-13). Uygula-
nacak cerrahi teknik, lezyonun lokal
anatomisine bagli olmakla beraber
son yillarda orifisin genisletilmesinin
en bagarili yolunun patch anjiyoplasti
oldugu bildirilmektedir (1). Lamb ve
ark. ise suni ve allograft patch kul-
lamilmasindan sakinilmasi gerektigini,
materyale bagll yeni intimal degigik-
likler nedeniyle restenoz olasiliginin
yiiksek oldugunu vurgulamiglardir
(14). van Son ve ark. ise patch anjiyo-
plastide otolog perikardiyal veya atri-
yal dokunun kullanilmasini 6ner-
mektedirler (2). Pacifiko ve ark. oto-
log atriyal duvar ya da atriyal septal
doku kullanilarak yapilan cerrahi
onarimda restenoz olasiliginin azala-
bildirmektedirler (15).
Hastamizin her iki ameliyatinda da

bilecegini

pulmoner orifisler otojen perikard ile
genigletilmesine ragmen kisa siire
icinde restenoz geligmistir.
Pulmoner ven obstriiksiyonlu
hastalarda prognoz, tutulan ven
sayisiyla orantili olarak belirlenir.
Ttm venlerde obstriiksiyon mevcut-
sa prognoz ¢ok kotii seyretmekte,
pulmoner wvaskiiler hastalik hizla
gelismektedir. Bir ya da iki vende
obstriiksiyon varsa semptomlar daha
yavag gelismektedir. Ven veya venler-
deki obstriiksiyon giderilmez ise, pul-

moner vaskiiler hastalik gelisimi ve
olim kural gibidir (2,3,14). Ancak
cerrahi onarim sonrasi restenoz geli-
siminin sik olmasi prognozu kétiileg-
tirmektedir. Driscoll ve ark. perkiitan
balon dilatasyonu denemigler, ancak
gecici bir diizelme saglayabilmig-
lerdir. Yedi olguda pulmoner venlere
stent yerlestirilmis, stentin liimenin-
de meydana gelen proliferatif siireg
nedeniyle olgularin hepsinde bir yil-
dan kisa bir siirede restenoz meydana
gelmigtir (16).

Sonug olarak kor triatriyatumda
pulmoner venéz konjesyon ve PH

sadece fibromiiskiiler membrana

baglanmamali, eslik edebilecek pul-
moner ven stenozu akilda tutul-
malidir. Pulmoner ven stenozlarina
yapilacak cerrahi miidahelenin res-
tenoz olasiligl ise oldukga yiiksektir.
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