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Parsiyel Pulmoner Ven6z Doniis Anomalisi: Nadir Rastlanan Bir Konjenital Kalp Anomalisi

Partial Anomalous Pulmonary Venous Return: A Rare Congenital Cardiac Anomaly
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OZET

Parsiyel pulmoner vendz déniis anomalisi, bir ya da daha fazla pulmoner venin
sag atriuma ya da sag bosluklara agilan sistemik dolagim bdlgelerine
dokulmesiyle olusur. Olgu sunumumuzdaki 1 yas kiz hastada sik akciger
enfeksiyonu sebebi ile ¢ekilen BT’de scimitar sendromu dlslndlren venoz
donlis anomalisi tespit edilmis olup hastanin cerrahisi basari ile
gercgeklestirilmistir. Bu anomali nadir rastlanan bir anomali olup preoperatif,
intraoperatif ve postoperatif degerlendirmesi ve yonetimi O6nem arz
etmektedir.
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ABSTRACT

Partial anomalous venous return anomaly consists of one or more pulmonary
vein drainage to right atrium or systemic circulation sites that drains to right
circulatory system. In this case report, 1 year old girl patient had been
diagnosed by scimitar syndrom like signs on CT, which had been made for
recurrent pulmonary infections, and surgery had been performed successfully.
This anomaly occurs rarely, so preoperative, intraoperative and postoperative
assessment and management is important.
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GiRIS

Scimitar sendromu ya da konjenital pulmoner venolober sendrom adiyla
bilinen durum nadir gorilen bir konjenital anomali olan pulmoner vendz
donlis anomalileri sonucunda gorilen anormal direkt grafi bulgusunu
tanimlayan bir patolojidir. Klasik PA akciger grafilerinde sag pulmoner venlerin
sol atrium yerine sag sistemik dolagima katilmasi nedeniyle hilustan asagi
dogru bir kivrimla giden gorintd, pala tirtindeki kiliglara benzetildigi igin bu
adlandirma kullanilmistir. ilk olarak Catherine Neill tarafindan 1960 yilinda
tanimlanmigtir.

Pulmoner ven6z donis anomalileri total ya da parsiyel olarak iki grupta
incelenir. Total pulmoner ven6z déniis anomalisinde tim pulmoner venler sag
atriuma dokulirken, parsiyel pulmoner ven6z dénis anomalisi bir ya da daha
fazla pulmoner venin sag atriuma ya da sag bosluklara agilan sistemik dolagim
bolgelerine dokilmesiyle olusur. Total pulmoner vendz dénls anomalisinde
ciddi kardiyak bulgular go6zlenirken, parsiyel pulmoner ventéz doénus
anomalisinde bulgular daha hafif gozlenir. Buanomalilere diger konjenital kalp
hastaliklarinin da eglik etmesi durumunda farkl nitelikte ve siddette kardiyak
bulgular gorilmesi olasidir.

Tanida fizik muayene bulgulari ile birlikte siipheci olmak ©6nemlidir.
Transtorasik ekokardiyografi cogu hastada yeterli olurken, taniyi desteklemek
amaciyla transozofajiyal ekokardiyografi, bilgisayarli tomografi, manyetik
rezonans gorlntlleme, kardiyak kateterizasyon gibi yontemler de
kullanilabilir.

Parsiyel pulmoner ven6z dénlis anomalilerinde tedavi uygulanmasina gerek
kalmadan takip yeterli olabilir. Her iki tip anomali i¢in de tedavi segenegi
cerrahi diizeltmedir.

OLGU SUNUMU

Bir yasinda kiz hasta Gazi Universitesi Hastanesi’ne basvuru tarihinden 1 ay
once dis merkeze 6ksurik yakinmasi ile bagvurmus. Pndmoni nedeniyle yatig
yapilarak tedavi edilen hasta taburculuk sonrasi yeniden oksiirik sikayetiyle
Gazi Universitesi Hastanesi Cocuk Hastaliklari Poliklinigi’ne basvurmus. Fizik
baki solunum sayisi 60, oksijen satlirasyonu %96, suprasternal retraksiyon,
kardiyak bakida S1+ S2+ ek ses yok ufurim yok, olarak tapit edilmis. Cekilen
PA akciger grafisinde sagda infiltrasyon? Scimitar sendromu? oldugu
gorllmesi tzerine arter kan gazi alinmis.
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Sonucu normal saptanmis. Beyaz kiire sayisinin 14.000 olmasi, takipne olmasi,
akciger grafisinde infiltrasyon? olmasi (izerine hastada yeniden pnémoni
disiinilmis ve yatigi yapilarak tedavisine baslanmis. Yapilan bilgisayarl
tomografi sonucunda su bulgular saptanmis:

Pulmoner konus kalin izlenmistir (19 mm). Patent duktus arteriosus ile
uyumlu gérinim izlenmistir. Hepatik venler birleserek vena cava inferior’a
katilmadan sag atriuma baglanmaktadir. Sag inferior pulmoner ven sol atriuma
aclimaktadir. Sag superior pulmoner ven genis izlenmis olup vena cava inferior
ile baglantiidir. Bu diizeyde vena cava inferior sag atriuma doékulmektedir.
Bulgularin scimitar sendromu ile uyumlu olabilecegi dugtiiniimastr.

Resim 1: Kantlasyon sonrasi superior vena cava ve sag atrium gorinimd.
A: Hepatik ven B: Sag alt pulmoner ven C: Sag Ust lober pulmoner ven

Bilgisayarli tomografi ve transtorasik ekokardiyografi sonrasinda sag ust
pulmoner venin vena kava inferiora anormal drenajinin ve ek kardiyak patoloji
olarak patent duktus arteriozusun gosterilmesi sonucunda konsey karariyla
operasyonu planlandi. Hastanin preoperatif hazirliklari tamamlandiktan sonra
operasyona alindi.

Resim 2: Pompaya girildikten sonra dekomprese edilmis sag atrium ve
superior vena cava’ya baglanan vendz yapilarin goriintlsi
D: Sag Ust pulmoner ven E: Sag brakiosefalik ven

Median sternotomi ile kardiyak degerlendirmede genis patent duktus
arteriosus, sag atriuma dokilen hepatik ven ve superior vena cava’ya dokilen
sag pulmoner venler oldugu gorildi (Resim 1). Sol pulmoner venlerin atriuma
dokuldugi yerde birleserek tek kok halinde sol atriuma girdigi gortldi (Resim
2). PDA proksimal ve distalden baglandi, transfiksiyon dikisi gegildi. Pompaya
girilerek sag atirum agildi (Resim 3). ASD oldugu gorildi (Resim 4). Transseptal
yoldan sol atriuma ulagildi. Pulmoner venlerin 6niinde plike olmus halde duran
atrium duvari rezeke edildi (Resim 5). Otojen perikard yama ile atrium arka
duvari rekonstriikte edildi. Sol pulmoner venlerin stenotik agzi rezeke edildi,
perikard ile yapilan duvara anostomoz edildi. Sol alt pulmoner ven rudimenter
oldugundan baglandi. Bovin perikard yama ile sag ust pulmoner venin agzi sol
atriumda, vena cava’lar, hepatik ven ve koroner sinus agizlari sag atriumda
kalacak sekilde interatrial septasyon yapildi. Pulmoner basinglari yliksek olan
hastanin sag kalp ylkiinid azaltmak igin interatrial yama ortasina delik agilarak
ASD olusturuldu. Rutine uygun bigimde cerrahi sonlandirildi.

Resim 3: Sag atriotomi yapildiktan sonra atrium goériniimi ve atriuma dokilen
venoz yapilarin agizlari. Pulmoner ven (B) ve sistemik ven (E) agizlarindaki
kanin oksijenizasyon dlzeyleri farkh oldugu igin renklerinin farkli oldugu dikkat
cekmektedir. *Kesikli mavi ¢izgi hepatik ven agzinin (A) izdustimudr.

Resim 4: Atrial septumda yerlesmis olan ASD goérinimu
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Resim 5: Sol pulmoner ven kokiinin 6nlnde yer alan atrial plikasyon
gorinimi yesil okla(sag) gosterilmistir. Mavi ok (sol) ile isaretli alan sol
pulmoner ven kdkiiniin plikasyon kaldirlmadan énceki gériinimiine aittir.

Hasta cerrahi sonrasinda entlbe halde Pediatrik Yogun Bakim Birimi’'ne
devredildi. Pediatri yogun bakim siurecinde erken dénemde cerrahi drenaj
gozlenmedi. Pulmoner hipertansiyon nedeniyle sildenafil, bosentan ve iloprost
tedavisi verildi. Akciger yatagina destek olmak igin ECMO takildi, 3 giin stireyle
ECMO ile izlendi, sonrasinda ECMO’dan ayrildi. Entiibe halde izlemi devam
eden hastanin ev tipi ventilatérle taburculugu disiinuldi. Trakeostomi
acllarak takibine baglandi. Genel durumu orta, vitalleri stabil seyreden hastada
ani pulmoner hipertansif kriz gelisti. Yapilan tibbi uygulamalara ragmen
oksijenizasyonu diizelmeyen hastada kardiyak arrest oldu. Canlandirma
islemlerine yanit vermemesi sonucunda hasta eksitus kabul edildi.

SONUC

Tam konjenital kalp hastaliklarinda oldugu gibi parsiyel pulmoner venéz
donis anomalisi olan hastalarda da tani ve tedavi sireci dikkatle
yuratalmelidir.

Tanida ayrintili fizik bakiyla beraber akciger grafisinde gérilen bulgularin
ayrintih degerlendirilmesi gok 6nemlidir. Her tiirlG konjenital kalp anomalisine
bir digerinin eklenmis olabilecegi akilda tutulmahldir. Ayrica akciger
patolojilerinin ve eslik eden mediastinal ya da hiler lenfadenopatilerin ya da
hilustaki bronsial patolojilerin de scimitar sendromunu taklit edebilecegi
unutulmamali ve ayirici tanida kesin sonuca varabilmek icin bilgisayarli
tomografi gibi goriintileme yontemlerinin yapilmasinin faydali olacagi
bilinmelidir.

Cerrahi uygulanacak olan hastalarda gortintiileme yontemlerinin yani sira
ekokardiyografi ve kateterizasyon ile basing 6l¢limlerinin yapilmasi, hastanin
intraoperatif ve postoperatif donemdeki tedavi siirecini etkileyecektir. Ayrica
intraoperatif degerlendirme vyapilirken, gorintlleme yontemleri ile tespit
edilemeyecek olgtide ek sorunlarla karsilasilabilecegi unutulmamali ve her
sonuca karsi hazirhkh olunmaldir. Hastalarin preoperatif hazirligr ve
postoperatif bakimi da en az cerrahi diizeltme kadar dnemli olup, tedavi siireci
bastan sona kadar uyum iginde yuritilmelidir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemislerdir.
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