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Ventrikiiler Septal Defekt (VSD) + Pulmoner Atrezi
(PA) + Major Aorto-pulmoner kollateral arter
(MAPCA)'I1 hastalar, pulmoner arterlerin hipoplazik
ve akciger alanlarinda ciddi arborizasyon defektleri
olmasindan dolay1 tek stage onarima uygun degildir.
Arborizasyon defekti olmayan hastalarda pulmoner
arterler uygun ise sag ventrikiil ile pulmoner arter
arasina konduit konarak total korreksiyon yapilir.
MAPCA nedeniyle ciddi arborizasyon defekti olan
hastalarda  Unifokalizasyon + Total Korreksiyon
yapildigina dair ¢alismalar giderek artmaktadir.

MAPCA ile santral pulmoner arterler arasinda direkt
anastamoz teknik olarak giic oldugu zaman
interpozisyon greftleri kullanilir. Onyedi yasindaki
vakamizda median sternotomi yontemiyle, sag ve
sol pulmoner arterlerle MAPCA'lar arasinda
Politetrafluoroetilen (PTFE) greftler kullanilarak tek
seansta  unifokalizasyon = yaptik. =~ Bu  vakalar
gosteriyor ki; median sternotomi ile PTFE greftler
kullanilarak tek seansta her iki pulmoner artere
unifokalizasyon uygulanabilir.
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Bilateral Unifocalization For Ventricular Septal
Defect And Pulmonary Atresia With Major
Aortopulmonary Collateral Arteries

Patents with Ventricular Septal Defect (VSD) and
pulmonary atresia with major aortopulmonary
collateral arteries (MAPCASs) are not appopriate for
one stage repair, because they have hypoplastic
pulmonary arteries (PAs) and major arborization
defects in their lungs. Patient without hypoplastic
PAs and arborization defects are suitable for one
stage total correction. However if they have hypo-
plastic PAs, the approach should be a shunt opera-
tion at first stage before the total correction
procedure. Many authors have reported studies
about unifocalization as the first stage operation and
the correction by replacement of a conduit between
right ventricle and PAs as the second stage.

If direct anastomosis of MAPCAs with central PAs is
difficult technically, interposition grafts should be
used. In our 17 year old patient we have unifocalised
MAPCAs with left and right PA's using polytetra-
flouroethylene (PTFE) tube grafts through median
sternotomy. With this case, we want to report that
performing  bilateral operation
through median sternotomy is practicable.

unifocalization

Giris

Pulmoner arter atrezisi ve bazi akciger
segmentlerinin - MAPCA'larla  kanlandirildigi
VSD'li vakalar nadir rastlanan konjenital kalp
anomalilerinin bir grubunu teskil eder (1). Bu
olgular santral arterlerin bulunmasiyla Tip IV
Truncus'tan, MAPCA'larin bulunmasi nede-

niyle de Pseudotruncus'tan ayrilirlar ve yeni
cerrahi konseptlerinde VSD + PA + MAPCA
seklinde simiflandirilirlar. MAPCA'lar, santral
pulmoner arterlerle baglantilarina gére commu-
nicating ve noncommunicating olarak ikiye
ayrilirlar. Communicating olanlar santral ve
periferik pulmoner arterlerle direkt olarak
iliskilidir. Noncommunicating olanlarda pul-

139



moner arterlerle MAPCA'lar arasinda direkt
olarak iligki yoktur (2). Bu tiir vakalarda her bir
akcigerin  bronkopulmoner segmentinin kan
kaynagi multifokaldir. Bu durum arborizasyon
defektini ortaya c¢ikarir.  Unifokalizasyonun
amaci akcigerin multifokal kanlanmasimi yeni-
den diizenleyerek unifokal hale getirmektir (3).

VSD + PA + MAPCA'lh hastalarda cesitli
bronkopulmoner segmentleri igeren arbori-
zasyon defektleri oldugu zaman bu MAPCA'-
larin cerrahi diskonneksiyonu ile unifokalize
edilmeden total korreksiyonu miimkiin degil-
dir. Bir ¢ok olguda MAPCA'lartn santral pul-
moner arterlere direkt anastomozu miimkiin
olabilir. Bunun miimkiin olmadig1 vakalarda
interpozisyon greftleri kullanilabilir (4). MAPCA
nedeniyle ciddi arborizasyon defekti olan hasta-
larda unifokalizasyon ve takiben total korrek-
siyon yapildigima dair caligmalar giderek art-
maktadir.

Olgu

17 yasinda erkek hastaya baska bir merkezde
ekokardiografik tetkik ile Patent Ductus
Arteriosus (PDA) tanisi konarak sol torakotomi
yapilmis, PDA zannedilerek sol MAPCA's1
ligatiire edilmis. Erken postoperatif donemde
hemodinamisinin bozulmasi {izerine ligasyon
¢Oziilmiis. Daha sonra merkezimize refere edi-
len hastaya yapilan ekokardiografik, konvan-
siyonel anjiografi ve digital subraction anjio-
grafi (DSA) tetkikleri sonrasinda VSD + PA +
MAPCA tanis1 konmustur (Resim 1). Desendan
torasik aorttan ¢ikan 2 adet biiyiik MAPCA ile
akcigerlerin beslendigi anlasilmistir. Bunlardan
biri sag iist lobu, digeri ise sol akcigeri total
beslemekte idi (Resim 2-3). Anjiografide santral
pulmoner arterlerin hipoplazik oldugu, sag ve
sol MAPCA'nin noncommunicating sekilde her
iki akcigere gittigi goriillmekteydi (Resim 4).
Daha onceden torakotomi yapilmis olmasi ve
tek seansta bilateral unifokalizasyon planlan-
mas1 nedeniyle hastaya median sternotomi uygu-
land1i. Perikard acilarak yapilan eksploras-
yonda; asendan aort ¢ap1 7 cm olarak goriildii.
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Retroaortik sag ve sol pulmoner arterler her iki
hilusa kadar prepare edildi. Pulmoner arterler
4-5 mm ve confluen idi. MAPCA'larla pulmo-
ner arterler arasinda kommiinikasyon tespit
edilmedi. MAPCA'lar prepare edildi. Proksi-
malden doniildii (Resim 5).

Resim 1. Sag ventrikiil ejeksiyonunda sag ventrikiil ¢ikis
yolu atresik, aort VSD yoluyla boya aliyor.

Resim 2. Desendan aortadan sag MAPCAya girilmis

Resim 3. Desandan aorttan direkt sol MAPCA'ya girilmis.
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Resim 4. Sag ve sol MAPCA, noncommunicating olarak
akcigerleri beslemekte.

Resim 5. Peroperatuar eksplorasyonda genis aort, 4-5 mm

confluen pulmoner arterler gériilmekte.

Sag pulmoner arter ile sag MAPCA arasina 5
mm ringli PTFE greft ile end to side anastomoz
yapilarak shunt olusturuldu. Sag MAPCA
desendan torasik aort ¢ikis yerinden ligatiire
edildi. Asenden aort ile ana pulmoner arter
bifurkasyon bdlgesi {izerine 6 mm ringli PTFE
greft ile end to side anastomoz yapilarak
santral shunt olusturuldu. Pulmoner vaskiiler
akimin yeterli olmamasi iizerine innominate
arter ile sag pulmoner arter arasina 8 mm ringli
PTFE greft ile sag modifiye Blalock-Taussig
shunt uygulandi. 4 mm genisliginde sol pulmo-

ner arter ile posterior perikard agilarak bulunan
sol MAPCA arasina 5 mm ringli PTFE greft ile
interpozisyon uygulandi. Sol MAPCA, ligatiire
edildiginde satiirasyonun progresif olarak %30'
lara kadar diismesi nedeniyle ligatiire edileme-
di (Resim 6). Preoperatif %76-77 olan satiiras-
yonun postoperatif dénemde de aym kaldig:
gozlendi. Hasta postoperatif 14. giinde sorun-
suz olarak taburcu edildi.

Resim 6. Ameliyatin sematik resminde, bilateral unifoka-
lizasyon, sag modifiye Blalock-Taussig Shunt ve
sag MAPCA ligasyonu goriiliiyor.

Postoperatif 3. aydaki kontrol anjiografisinde
sag modifiye Blalock-Taussig shunt'tan girile-
rek pulmoner arterin biiylidiigii ve arborizas-
yon defektinin olmadigi goriildi (Resim 7).

141



Resim 7. Postoperatuar donemde sag modifiye Blalock-
Taussig Shunt'tan girilerek verilen opak madde
ile pulmoner arterlerin biiyiidiigii goriilmekte.

Tartisma

Toshikatsu Yagihara ve arkadaglar1 Agustos
1996'da The Journal of Thoracic and Cardio-
vasculer Surgery'de 50 vakalik serisini yayimla-
yarak VSD + PA + MAPCA'y1 pulmoner arter-
lerin morfolojisine gore smiflandirmustir  (5).
Buna gore;

1. Gruba: Nakata indeksi 120'nin iizerinde olan-
lar alinmis ve medium size olarak adlandiril-
mustir.

2. Gruba: Nakata indeksi 120'min altinda ve PA
¢ap1 2mm'nin iizerinde olanlar alinmis ve small
grup olarak adlandirilmustir.

3. Gruba: Nakata indeksi 120'min altinda ve PA
¢apt 2 mm'nin altinda olanlar alinmis ve
vestigal grup olarak adlandirilmistir.

4. Gruba: Anjiografik olarak pulmoner arterleri
gosterilemeyenler almmis ve absent grup
olarak adlandirilmistir.

VSD + PA + MAPCA'l1 confluen pulmoner arter-
leri olan vakalarda cerrahi prosediir 4 grupta
standardize edilmistir (5) (Resim 8).

1) Ligasyon + Blalock-Taussig shunt: En basit
cerrahi islemdir. Bunlarda santral pulmoner
arterler pulmoner perfiizyon i¢in uygundur.

2) Patch plasti: Santral pulmoner arter ile
MAPCA arasinda restriktif kommiinikas-
yon oldugunda uygulanir.
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3} Direkt anastamoz: Kommiinikasyonun ¢ok
zayif oldugu durumda araya greft konma-
dan MAPCA'lar santral pulmoner artere
direkt olarak anastomoz edilir.

4) Interpozisyon: Pulmoner arter ile MAPCA
birlesimi pulmoner ven veya brons arkasin-
da ise ve direk anastomoz miimkiin degilse
interpozisyon greftleri ile unifokalizasyon
yapilir.

A
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Resim 8. VSD + PA + MAPCA'll vakalara cerrahi prosediir
cesitleri.

Son yillarda perikardial tiip greft olusturularak
iyl sonuglar veren unifokalizasyon modelleri de
olusturulmustur (5-6).

Unifokalizasyon konsepti ilk kez 1979 yilinda
Macartney ve Haward tarafindan savunul-
mustur (7). 1988 yilinda Sullivan ve arkadaglari
(4) 26 vaka, 1989 yilinda Sawatari ve arkadas-
lar1 (3) 34 vaka, 1991 yilinda lyer ve arkadaslar
(8) 58 vaka, 1996 yilinda Yagihara ve arkadas-
lar1 (5) 50 vaka yayinlamislardir.

Iyer ve arkadaglarmin yaptigi calismada 5
olguda MAPCA ligasyonu ve transpozisyonu
median sternotomi ile yapilmistir (8). Bizim
olgumuzda daha 6nceden sol torakotomi yapil-
mis olmasi nedeniyle ve bilateral unifokalizas-
yon + santral shunt gerekli oldugu i¢in median
sternotomiyi tercih ettik. Aym yazarlar 32
olguda 66 MAPCA ligasyonu uygulamislardir.
Bizim vakamizda 2 adet MAPCA mevcuttu, 1
adet MAPCA'y1 ligatiire ettik. Oteki MAPCA'
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nin ligasyonu satlirasyonun diismesi nedeniyle
miimkiin olmadi. Yine aymi yazarlar MAPCA'
nin  boyunun kisa olmast nedeniyle direkt
anastomoz uygulayamadiklart 8 olguda PTFE
greft interpozisyonu yapmislardir. Aym yazar-
lar baska bir calismada 4 olguda Azigos
veninin  kullanmiglardir ~ (9).
arkadaglarinin yaptig1 26 olguluk bir ¢aligmada
operasyonlar lateral torakotomi ile yapilmistir.
Bu hastalarda santral shunt kullanilmis olup
kan akimi yetersiz olan vakalarda ayni seansta
modifiye Blalock-Taussig shunt uygulanmistir.
MAPCA ile pulmoner arter arasmma direkt
anastomoz nadiren kullanilmistir.  Genellikle
prostetik materyaller secilmistir. 2 olgu disinda
biitlin  hastalarda MAPCA'lar shunt patensi
acisindan proksimalden ligatiire edilmistir (4).
Biz de vakamizda sag MAPCA'y1 ligatiire ettik,
sol MAPCA'y1 arteryel satiirasyonun diismesi
nedeniyle ligatiire edemedik.

Sullivan  ve

Santral pulmoner arterlerin biiyiimesi igin
median sternotomi ile yaklasimi bir ¢ok yazar
kullanmigtir  (8-10). Bu yaklagimla santral
pulmoner arterler ile MAPCA'lar arasinda
kommiinikasyonlar varsa MAPCA'lar ligatiire
edilebilir. Kommiinikasyon yoksa unifoka-
lizasyon ile birlikte miimkiinse MAPCA ligas-
yonu uygulanmalidir. Bazen bu durumda bron-
kopulmoner segmentler 2 ayr1 kaynaktan kan
alabilir. Bizim de vakamizda santral pulmoner
arterlerle sag ve sol MAPCA'lar arasinda ekstra
lober kommiinikasy onlar yoktu. Bunun igin
median sternotomi ile santral shunt + unifokali-
zasyon + sag MAPCA ligasyonu uyguladik.

VSD + PA + Arborizasyon defektleri ile birlikte
olan hipoplazik pulmoner arterli hastalarda en
iyi cerrahi sonuglar pulmoner kan akiminin
unifokalize edilerek santral shunt'larin yapil-
masi1 ve beraberinde MAPCA ligasyonunu ige-
ren stage onarimlarla elde edilir (11). Hemo-
dinamik onarim pulmoner arterlerin iyi gelis-
mesinden sonra yapilir. Bu stage'lerde unifoka-
lizasyon Onemli bir noktadir. Unifokalizasyon
ile maksimum bronkopulmoner segmentin
santral pulmoner arterlerle kooperasyonu sag-

lanir.  Unifokalizasyon = kavramindan amag,
akcigerin multifokal kanlanmasim1 yeniden

diizenleyerek unifokal hale getirmektir.

Unifokalizasyonda
yontemler olmasma ragmen bunlarin patensleri
hakkinda ve Unifokalizasyon sonrasi ekstrakar-
diak total korreksiyon ile ilgili yaymlar smir-
Iidir. Ciddi arborizasyon defektleri olan vaka-

uygulanabilecek cesitli

larda multipl girisimlerin daha uygun olacagi
diigiincesindeyiz.
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