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Özet
Ý.Ü. Ýstanbul Týp Fakültesi’nde 1996-1998 yýllarý arasýnda ven-
triküler septel defekt (VSD) + pulmoner atrezi + major aortor
pulmoner kollateral (MAPCA) tanýsý alan 7 hasta
ünifokalizasyon planlanarak operasyona alýndý. Bir hastaya sað
torakotomi ile sað ünifokalizasyon, 2 hastaya sol
torakotomi ile sol ünifokalizasyon, 2 hastaya median
sternotomi ile bilateral ünifokalizasyon uygulanýrken 2 hasta
peroperatuar tetkikler sonrasýnda inoperabl olarak kabul edildi.
Bir hastamýz dýþýndaki bütün hastalarýmýz pulmoner akým
yetersizliðine baðlý semptomlarla kliniðe baþvurmuþtu. Beþ
hastamýzda hipoplazik, konfluent pulmoner arterler tespit
edilirken 2 hastamýzda nativ pulmoner arterler tespit
edilmedi. Yirmibir MAPCA’nýn sadece 1’inde MAPCA ile
nativ pulmoner arter arasýnda iuski mevcuttu. Yedi hastanýn
4’ünde sað arkus görülürken, 3’ünde arkus soldaydý.
Olgularýmýzda 2-6 arasýnda MAPCA saptadýk. Hasta baþýna
1.7 ünifokalizasyon uygulanýrken mortalitemiz olmadý. Bir
hastamýza greft interpozisyonu ile ünifokalizasyon yaparken
diðerlerinde direkt anastomoz ile ünifokalizasyon uyguladýk. 
Pulmoner atrezili VSD þüphelenilen tüm hastalara detaylý
dessandan torasik aort incelemesi yapýlmalýdýr. MAPCA var-
lýðý ameliyat öncesi araþtýrýlmalýdýr, varlýðýnda hasta
ünifokalizasyon düþünülerek cerrahiye verilmelidir.
Ünifokalizasyonda uygulanabilecek çeþitli yöntemler
olmasýna karþýn, bunlarýn patensleri hakkýnda ve
ünifokalizasyon sonrasý total korreksiyon ile ilgili yayýnlar
sýnýrlýdýr. Ciddi arborizasyon defektleri olan hastalarda
multipl giriþimlerin uygun olacaðý düþüncesindeyiz.

Anahtar kelimeler: Ventriküler septel defekt, pulmoner atrezi,
aorta pulmoner kollateral, unifokalizasyon

Summary
Pulmonary atresia with ventricular septal defect (VSD) hawing
major aortopulmonary collateral arteries is a rare congenital
cardiac disease. These cases differ from type IV Truncus
arteriosus for having central pulmonary arteries and from
pseudotruncus for having MAPCA’s and they are classified as
‘’VSD+PA+MAPCA’’ in new surgical concept.
Seven ‘’VSD+PA+MAPCA’’ cases were admitted to the
department of Thoracic and Cardiovascular Surgery, Istanbul
Medical Faculty, University of Istanbul. Six cases had
hypoplastic confluent pulmonary arteries and 2 cases had no
native pulmonary artery. Out of 21 MAPCA’s, only 1 MAPCA

had a communication with the native pulmonary artery. Five
cases had right arcus aorta. Patients had average 3 MAPCA’s,
ranging between 2, 6. Two cases had right unifocalization
through right thoracotomy, 2 cases had left unifokalization
through left thoracotomy, 2 cases had bilateral unifokalization
through median sternotomy and 2 cases were considered to be
inoperable. MAPCA’s were unifocalized using
polytetrafluoroethylene graft in 1 case and in 7cases,
MAPCA’s were unifocalized with direct anastomosis. There
was no
mortality.
Although unifocalization for VSD+PA+MAPCA cases are
limited today, we think that staged surgical repairs are suitable
for these cases.

Keywords: Ventricular septal defect, pulmonary atreia, aort
pulmonary collaterals, unifocalization

Giriþ
Pulmoner atrezi (PA) ile birlikte bazý akciðer segmentlerinin
majör aorto-pulmoner kollaterallerle (MAPCA) kanlandýrýldýðý
ventriküler septal defektli (VSD) vakalar nadir rastlanan
konjenital kalp anomalilerinin bir grubunu teþkil eder. Bu
olgular santral pulmoner arterlerin bulunmasýyla tip IV
trunkustan, MAPCA’larýn bulunmasý nedeniyle de
psödotrunkustan ayrýlýrlar ve yeni cerrahi konseptlerde
‘’VSD+PA+MAPCA’’ olarak sýnýflandýrýlýrlar [1].
VSD + PA bugün de tartýþma konusu olan karmaþýk bir
konjenital kalp anomalisidir. Normal pulmoner vasküler
yapýnýn görüldüðü en basit þeklinde, tedavi nispeten karmaþýk
deðildir ve bu defekt Fallot tetralojisi'nin (TOF) ileri bir formu
þeklinde düþünülebilir. Bununla birlikte, multipl aortopul-
m o n e r
kollateral damarlarýn bulunduðu durumda, cerrahi tedavi
endikasyonlarý, operasyon zamanlamasý ve optimal onarým
teknikleri üzerinde tartýþmalar sürmektedir [2,3]. Bu farklýlýk-
larýn nedeni, bu defektlerin ortaya koyduðu morfolojik
çeþitlilik ve beraberinde gelen fizyopatolojik formlar
çevresinde odaklanmaktadýr. Nispeten az sayýda hasta ve fazla
sayýda alt gruplarýn bulunmasý, farklý tedavi stratejileri arasýn-
da anlamlý karþýlaþtýrmalar yapmayý zorlaþtýrmaktadýr. 
USD + PA konjenital kardiyak malformasyonlar grubu içinde
diðer bazý anomalilerle yakýn iliþkilidir. Kalp anatomisi açýsýn-
dan bakýldýðýnda bu patoloji; TOF ile yakýn bir iliþki halindedir
[4]. USD + PA konjenital kalp hastalýðý formlarýnýn büyük
çoðunluðundan ayýran nokta, akciðer kan akýmýnýn karmaþýk
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deðiþkenliðidir. 

Materyal ve Metod
9.7.1996 - 8.1.1998 tarihleri arasýnda Ý.Ü. Ýstanbul Týp
Fakültesi, Göðüs Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dalý’nda
VSD + PA + MAPCA tanýsý alan 7 hastaya unifokalizasyon
planlanarak cerrahi giriþimde bulunuldu. 
Hastalarýn yaþlarý 7 ay - 22 yaþ arasýnda deðiþmekte olup,
ortalama yaþ 10 olarak tespit edildi. Hastalarýn 5’i erkek, 2’si
kadýn idi.

Daha önce 2 hastaya deðiþlik tanýlarla cerrahi giriþimde
bulunulmuþtu (Tablo 1).
5 hastada hipoplazik, konfluent pulmoner arter tespit edilirken
2 hastada intraperikardiyal pulmoner arter tespit edilemedi
(Tablo 2). Hastalarýn hepsinde akciðerde arborizasyon defekti
mevcuttu. Bir hasta dýþýndaki olgular pulmoner akým

yetersizliðine baðlý bulgularla kliniðe baþvurdu.
Tüm hastalara rutin kardiyak incelemeler yanýnda MAPCA
çýkýþ, seyir, pulmoner arterle iliþki ve sonlanýmýný kesin-
leþtirmek için digital substraction anjiyografi (DSA)
uygulandý (Resim 1,2). Vakalarýmýzda 2-6 (ortalama 3)
MAPCA saptadýk. Toplam 21 MAPCA’nýn sadece 1’inde
MAPCA ile nativ pulmoner arter arasýnda komünikasyon
varken, 20 MAPCA nonkomünikan olarak akciðerleri
beslemekteydi.
Unifokalizasyon prosedürleri:
Yaklaþým olarak 3 hastaya sol torakotomi, 2 hastaya sað
torakotomi, bilateral ünifokalizasyon planlanan 2 hastaya
da median sternotomi ile cerrahi giriþimde bulunuldu. 
patent duktus arteriosu tanýsý ile ligasyon uygulanýp
hemodinamisinin bozulmasý üzerine ligasyonu çözülen
hastaya median sternotomi ile bilateral ünifokalizasyon
uygulandý. Bu hastada MAPCA boylarýnýn yeterli olmamasý
nedeniyle PTFE greft ile unifokalizasyon uygulandý. Sað
modifiye Blalock-Taussig þant uygulanmasýna raðmen
satürasyonun düþmesi üzerine santral þant yapýldý. Buna rað-
men satürasyonda düþme olunca daha önce PDA denenerek
baðlanan MAPCA ligatüre edilemedi.
Daha önce TOF tanýsýyla santral þant yapýlmýþ sol pulmoner
arteri hipoplazik olan hastaya sol torakotomi yapýldý. Ýki adet

MAPCA, hastanýn desandan aortunun üst kýsmýndan çýkan ve
çapý 7 mm olaný hipoplazik sol pulmoner artere patchplasty
tarzýnda anastomoz edildi. Ýkinci MAPCA’nýn boyunun yeterli
olmasý nedeniyle proksimalden ligatüre edildi ve 1. MAP-
CA’ya uç yan anastomoze edildi. Daha sonra patchplasty ile
geniþletilen sol pulmoner arter distaline 5 mm ringli PTFE
greft ile modifiye Blalock-Taussig þant uygulandi.
Pulmoner akým fazlalýðýna baðlý semptomlarla kliniðimize
baþvuran 7 aylýk hastada bilateral unifokalizasyon amacýyla
median sternotomi uygulandý. Eksplorasyonda ana pulmoner
arterin olmadýðý, sað ve sol pulmoner arterin birleþik ve
konfluent olduðu görüldü. Desandan aort prepare edilerek 2
adet MAPCA saptandý. Birinci MAPCA sað pulmoner arter ile
komünikasyon göstermekte idi. Diðeri ise medialden çýkýp sað
pulmoner arter doðrultusunda ilerleyip vena cava süperior
arkasýndan dolanarak sol akciðer alt lobuna gitmekte idi. Sol
alt lobu besleyen MAPCA proksimalden serbestleþtirildi ve
ligatüre edildi. Sol pulmoner artere rahat ulaþmasý üzerine sol
pulmoner arter proksimalinin ön-alt yüzüne direkt anastomoze
edildi. Komünikasyon gösteren MAPCA ligatüre edilerek
santral þant oluþturuldu.
Sað arkus aortalý 1 olguya sol torakotomi ile yaklaþýldý.
Hipoplazik sol pulmoner arterin preparasyonu sonrasý özofa-
gus arkasýndan desandan aort prepare edildi. Diafragmanýn 10
cm yukarýsýnda desandan aortun ön yüzünden çýkan ve hemen
ikiye ayrýlan MAPCA görüldü. 4 mm çapýnda olan bu MAPCA
sol akciger üst lobunu beslemekteydi. Bunun hemen altýndan
çýkan 3 mm çapýndaki MAPCA ise sol akciðer alt lobunu
beslemekteydi. Her iki MAPCA distale kadar prepare edildi.
Üstteki MAPCA nativ pulmoner arter arka lateral yüzüne
direkt olarak uç-yan anastomoz edildi. Alttaki MAPCA da
nativ pulmoner arter alt yüzüne uç-yan anastomoz edildi.
Pulmoner arter bifürkasyon bölgesine subklavyan arterden 5
mm PTFE greft ile þant oluþturuldu.
Sað arkus aortalý diðer bir olguda ise sað torakotomi uygu-
landý. Eksplorasyonda nativ pulmoner arterin olmadýðý ve
desandan aort ön yüzünden çýkan 2 adet MAPCA görüldü.
MAPCA’larýn proksimalden klempe edilmesi sonrasý satürasy-
onun %55’lere kadar düþmesi üzerine sað subklavyan arter
prepare edilerek þanta hazýr hale getirildi. 4 mm ringli PTFE
greft subklavyan artere uç-yan anastomoz edildi. Birinci
MAPCA ligatüre
edilerek antero-süperior mediastene alýndý ve PTFE greftin
distal ucuna uç-yan anastomoz edildi. Ýkinci MAPCA da
proksimalden ligatüre edilerek antero-süperior mediastene
alýndý ve diðer MAPCA’nýn anastomoz yerinin distaline üç-yan
anastomoz edildi. 
Yirmiiki yaþýndaki sað arkus aortalý olgumuzda yapýlan sað
torakotomi sonrasý MAPCA distallerinden basýnç ölçüldü.
Buradaki basýnç sistemik basýnçla ayný seviyede bulunarak
pulmoner vasküler hastalýk geliþtiði düþünüldü ve
ünifokalizasyondan vazgeçildi. Histopatolojik incelemede
týkayýcý damar deðiþiklikleri ile birlikte intimal proliferasyon,
medial hipertrofi ve vasküler dilatasyon saptandý. ‘’Plesogenik
pulmoner arteriopati (Grade IV)’’ olarak deðerlendirildi.
VSD+ PA + MAPCA ön tanýsý alan diðer hastamýzda yapýlan
eksplorasyonda desandan aortadan çýkýp sol akciðeri besleyen
çok sayýdaki kollateral ünifokalizasyona uygun bulunmadý.
Bulgular:
Hasta baþýna ortalama 1.7 unifokalizasyon uygulanýrken
mortalitemiz olmadý.
Prosedürün uygulandýðý 5 hastada postoperatif dönemde
satürasyon %80-90 arasýnda seyretti. Tüm hastalar
asetilsalisilikasit ile takibe alýndýlar. 

Hasta Yaþ-Cins Ýlk Taný Uygulanmýþ Cerrahi Kesin Taný

1 17 y - E PDA PDA ligasyonu VSD + PA + MAPCA

2 17 y - E TOF+Hipoplazik PA Santral þant VSD + PA + MAPCA

3 7 ay - E TOF - VSD + PA + MAPCA

4 22 y - E VSD - VSD + PA + MAPCA

5 9.5y - B Truncus arteriosus Ýnoperabl VSD + PA + MAPCA

6 1.5y - B TOF - VSD + PA + MAPCA

7 3.5 y - B VSD+PA - VSD + PA + MAPCA

Tablo 1: Olgularýn demografik özellikleri

PDA= patent duktus arteriosu; TOF= fallottetralojisi; VSD= vertriküler septal defekt;
PA= pulmoner atrezi; MAPCA= major aortor pulmoner kollateral

Hasta Ana Pulmoner Arter Ýntraperikardiyal Pulmoner Arter MAPCA Arcus 
Aort 

1 Yok Var (Hipoplazik-confluent) 2 (nonkomünikan) Sol

2 Var Var (Sol PA hipoplazik-confluent) 2 (nonkomünikan) Sol

3 Yok Var (Hipoplazik-confluent) 2 (1’i komünikan) Sol

4 Yok Yok 6 (nonkomünikan) Sað

5 Yok Yok 3(nonkomünikan) Sað

6 Yok Var (Hipoplazik-confluent) 3(nonkomünikan) Sað

7 Yok Var (Hipoplazik-cunfluent) 3(nonkomünikan) Sað

Tablo 2: Olgularýn anatomik özellikleri
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Prosedürün baþarýyla uygulandýðý hastalarda santral pulmoner
arterlerin büyümesi saðlanarak akciðer kan akýmý ünifokalize
edilmiþ ve total korreksiyon þansý yaratýlmýþtýr. Yapýlan
kontrollerde 2 hastamýz total korreksiyon, 4 hasta karþý tarafa
ünifokalizasyon, 1 hasta da kalp-akciðer transplantasyonu
programýna alýndý. 

Tartýþma
USD + PA farklý aortopulmoner kollateral arterlerin varlýðý,
(santral pulmoner arterlerin varlýðý ya da yokluðunda) bu
arterlerin arborizasyon anormallikleri ile birlikte seyreder ve
farklý cerrahi iþlem gerektirir. Hastalar pulmoner arteriyel
anatominin geliþmesini saðlamak ve daha sonraki aþamada tam
tedaviye olanak vermek amacýyla aþamalý cerrahi iþleme tabi
tutulmalýdýr.
Unifokalizasyon adý altýnda gruplandýrýlan cerrahi iþlemlerin
esas amacý, pulmoner arteriyel segmentlerin sayýsýný optimize
ederek total korreksiyona hazýrlamaktýr [5,6]. 
Unifokalizasyon iþlemi için aday olan hastalar santral
pulmoner arterleri olmayan hastalar veya santral pulmoner
arterleri sýnýrlý periferal arborizasyon gösteren hastalardýr. 
Ýlk olarak 1979'da Haworth ve arkadaþlarý [7] tarafýndan taným-
lanmýþ olan bu prosedür, her bir akciðere tek bir kan kaynaðý
oluþturma amacýna yöneliktir ve tedaviye bir baþlangýç olarak
MAPCA’larý santral pulmoner arterlere ya da birbirine baðla-
ma veya her iki iþlemi bir arada yapma giriþimlerinden oluþ-
maktadýr. Bu cerrahi iþlemlerin bir amacý da, bu
hastalarda var olan mültipl pulmoner kan akim kaynaklarýný
elimine etmektir. Sonuçta tek bir pulmoner kan akým kaynaðý
yaratýlmalýdýr. Bu kaynaklar sað ventrikül çýkýþ yolu
geniþletilmesi ve þantlarý da kapsamaktadýr.
Sullivan ve arkadaþlarý [2] 1979-86 yillari arasinda 26 olgu
bildirdiler. Olgularýnda torakotomi yolu ile ligasyon + primer
anastomoz, ligasyon + greft interpozisyonu, gerektiðinde de
þant kombinasyonunu uygulamýþlardýr. Genellikle prostetik
materyalleri tercih ettiklerini, MAPCA ve pulmoner arter
arasýna direkt anastomozu nadiren uyguladýklarýný bildirdiler.
Ýki hasta dýþýnda tüm hastalarýnda þant patensi açýsýndan
MAPCA’larý proksimalden ligatüre etmiþlerdir. Ameliyat
sonrasý dönemde Mc Goon indeksinde anlamlý düzelme
olmasýna raðmen, sadece 3 hastaya total korreksiyon
uygulamýþlardýr. Serimizdeki ilk vakada MAPCA’lar pulmoner
ven ve bronþ arkasýndan seyir göstererek akciðere
gitmekteydiler. Bu durumdan dolayý direkt anastomoza uygun
deðildiler. PTFE greft interpozisyonu ile unifokalizasyon
uyguladýk. Bu vakamýzda sol akciðeri besleyen MAPCA’nýn
ligasyonu sonrasý satürasyonda progressif düþme ortaya çýkýn-
ca bu MAPCA ligatüre edilmedi. Ýkinci vakamýzda ise sað
pulmoner arter geliþimi yeterliydi ve sað akciðere giden
MAPCA yoktu. Desandan aorttan çýkan 2 adet MAPCA sol
pulmoner arter ile komünikasyon göstererek sol akciðeri
beslemekteydi. Bu deðerlendirmeler sonrasý sol ünifokalizasy-
on planlayarak sol torakotomi kararý aldýk. MAPCA’larýn
boyunun uygun olmasý nedeniyle pulmoner artere direkt anas-
tomoz uyguladýk. Sol pulmoner artere þant yapýlmasý sonrasý
satürasyonda deðiþme olmayýnca MAPCA’lar proksimalden
ligatüre edildi. Üçüncü vakamýzda sol MAPCA’nýn
proksimalden ligasyonu sonrasý sol pulmoner artere rahat
ulaþtýðý görüldü. Bu MAPCA sol pulmoner artere direkt
anastomoze edildi. Komünikasyon gösteren sað MAPCA
ligatüre edildi ve santral þant oluþturuldu. 4 ve 5. vakalarýmýz-
da MAPCA boylarýnýn uygun olmasý nedeniyle direkt anasto-
moz yapýlarak unifokalizasyon uyguladýk.

Median sternotomi ile yaklaþýmý bir çok yazar kullanmýþtýr
[6,8]. Bu yaklaþýmla santral pulmoner arterlerle MAPCA’lar
arasýnda komünikasyonlar varsa MAPCA’lar ligatüre
edilebilir. Komünikasyon yoksa unifokalizasyon ile birlikte
mümkünse MAPCA ligasyonu uygulanmalýdýr. 
Iyer ve arkadaþlarý  [6] 1991 yýlýnda cerrahi tedavi uyguladýk-
larý 58 vakayý yayýnlamýþlardýr. Bu çalýþmada 5 hastaya
M A P C A
ligasyonu ve pulmoner arter ile MAPCA arasýna greft
interpozisyonunu median sternotomi ile yapýlmýþtýr. Bizim
birinci vakamýza önceden sol torakotomi yapýlmýþtý. Yap-
týðýmýz deðerlendirmelerde santral pulmoner arterlerle sað ve
sol MAPCA’lar arasýnda ekstra lober komünikasyon tespit
etmedik. Tüm bu deðerlendirmeler sonrasýnda bilateral
ünifokalizasyon + santral þant planladýk. Bu doðrultuda
median sternotomi ile santral þant + bilateral ünifokalizasyon +
sað MAPCA ligasyonu uyguladýk. Ayný yazarlar 32 olguda 66
MAPCA ligasyonu uygulamýþlardýr. Bizim bu vakamýzda 2
adet MAPCA mevcuttu. Bir adet MAPCA’yý ligatüre ettik.
Öteki MAPCA’nýn ligasyonu satürasyonun düþmesi nedeniyle
mümkün olmadý. Yine ayný yazarlar MAPCA’nýn boyunun kýsa
olmasý nedeniyle direkt anastomoz uygulayamadýklarý 8 olgu-
da PTFE greft ile interpozisyon yapmýþlardýr. Ayný yazarlar
baþka bir çalýþmada 4 olguda azigoz venini kullanmýþlardýr [9]. 
Bazý yazarlar santral pulmoner arterleri hipoplazik olan, fakat
MAPCA’larla pulmoner arterler arasýnda ciddi birleþme
problemleri olmayan hastalarda da median sternotomi yapýl-
masýný savunmuþlardýr. Bizim ilk vakamýz 17 yaþýnda olmasý-
na raðmen pulmoner arterleri ileri derecede hipoplazikti.
Santral pulmoner arterlerin geliþimi için santral þantýn daha
uygun olacaðýný düþünerek median sternotomiyi tercih ettik. 
Iyer [6], Sullivan [2], Sawatari [10] ve Yagihara’nýn [11]
serilerinde ortalama % 10 hastada aþýrý pulmoner akýma baðlý
pulmoner vasküler hastalýk geliþtiðini bildirmiþlerdir. Bizim
dördüncü vakamýz ileri derecede siyanoz ile baþvurmuþtu.
Yapýlan tetkikler sonrasý pulmoner vasküler hastalýðý tam
ortaya konamayan hastaya torakotomi ve gereðinde üni-
fokalizasyon planlandý. MAPCA distalinden ölçülen basýncýn
s i s t e m i k
basýnçtan yüksek bulunmasý üzerine ünifokalizasyon için
inoperabl kabul edildi. Hastanýn patolojik tetkikinin grade IV
pulmoner vasküler hastalýk olarak deðerlendirilmesi
peroperatuar ölçümlerle korele olarak bulundu. 
Puga ve arkadaþlarý [8] 38 vakalýk serilerinde hasta baþýna 1.42
MAPCA’nin ünifokalizasyonunu %7.9 mortalite ile yaptýk-
larýný Iyer ve arkadaþlarý [12] ise 58 vakada ortalama 2.1 MAP-
CA’nin ünifokalizasyonunu %10.1 mortalite ile yaptýklarýný
bildirmiþlerdir. Vakalarýmýzda hasta baþýna 1.7 ünifokalizasyon
uygulanýrken mortalitemiz olmadý. 
Literatürde MAPCA sayýsý 1 ile 8 arasýnda bildirilmiþtir [2,5,7,
8,11,13]. Vakalarýmýzda 2-6 arasýnda (ortalama 3) MAPCA
saptadýk.     
Rabinowitch ve arkadaþlarýnýn [14] yaptýklarý çalýþmada
olgularýn %26-50’sinde sað aortik arkus tespit etmiþlerdir.
Bizim serimizde ise bu oran %57 (4 hasta) idi. 
Literatürde ünifokalizasyon sonrasý total korreksiyonun 3 ay
ile 5 yýl arasýnda yapýldýðý bildirilmektedir. Hastalarýmýzdan
ikisine 4 ile 14 ay arasýnda uyguladýðýmýz kontrol
anjiyografilerde pulmoner vasküler yataðýn total korreksiyona
uygun olduðu tespit edildi. Hastalar total korreksiyon için
ameliyat programýna alýndýlar. 
Bizim hastalarýmýzýn büyük bir çoðunluðu deðiþik tanýlar
alarak çeþitli cerrahi giriþimlere tabi tutulmuþlardý. Hasta-
larýmýza tekrarlanan anjiyografilerde desandan aort injeksiyon-
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larýnda pulmoner vasküler yataðýn görüntülenmesi üzerine
MAPCA’dan þüphelenilerek yapýlan ileri tetkikler sonrasýnda
VSD + PA + MAPCA tanýsý konabildi. 
Ünifokalizasyonun yapýlma zamaný hastaya göre deðiþiklik
gösterir. Genel olarak en uygun zaman kollateral damarlarýn
geliþme potansiyelinin olmadýðý, stenotik olma olasýlýðýnýn en
az olduðu dönemde ve geniþ anastomoza müsaade edeceði
yaþtýr. Bu doðrultuda ünifokalizasyon 3 yaþýndan büyük
hastalarda bir zorluk olmaksýzýn gerçekleþtirilebilir. Bununla
birlikte erken yaþta ünifokalizasyon yapýlan seriler de
bildirilmiþtir [15]. 

Sonuçlar
VSD + PA + MAPCA’lý defektlerin ortaya koyduðu morfolojik
farklýlýk ve beraberinde gelen fizyopatolojik formlar üzerinde-
ki tartýþmalar halen bir sonuca baðlanamamýþtýr. Nispeten az
sayýda hasta ve fazla sayýda subgruplarýn bulunmasý nedeniyle
nihai bir klasifikasyon ve cerrahi strateji de ortaya konamadýðý
gibi yeni cerrahi tekniklerin ortaya konmasýyla tartýþma
giderek daha da alevlenmektedir. 
Palyatif cerrahi giriþim, aþamalý cerrahi giriþim ve total
korreksiyon þeklinde sýnýflandýrdýðýmýz prosedürler üzerinde
tam bir fikir birliði yoktur. Hastayý total korreksiyona
hazýrlayan cerrahi giriþimlerin amacý, pulmoner kan kaynaðýný
optimize etmek, varsa santral pulmoner arterlerin geliþimini
indüklemek, pulmoner kan kaynaðýný ünifokalize etmek ve son
olarak da pulmoner kan akýmýný saðlamaktýr. Bu doðrultuda en
fazla taraftar bulan görüþ ilk aþamalarda ünifokalizasyon
iþlemleri ile hastayý total korreksiyona hazýrlamaktýr.
Klinik prezentasyonu da oldukça heterojen olan bu hastalarda
optimal tedaviyi planlamak için detaylý bir anatomik ve
hemodinamik çalýþma gerekmektedir. VSD’li pulmoner
atreziden þüphelenildiði durumlarda bu çalýþma daha da önem
arzeder. 
Hemodinamik çalýþma sonrasýnda Mc-Goon ve/veya Nakata
indeksi uygun olmayan hastalar çok aþamalý cerrahi iþlemlere
tabi tutulmalýdýr. Pulmoner perfüzyonun çok çeþitli tiplerinin
varlýðý, tüm hastalara uygulanabilen rasyonel bir tedavi
protokolünün oluþturulmasýný güçleþtirmektedir. 
Son zamanlarda bazý yazarlar tarafýndan çok aþamada hastayý
total korreksiyona hazýrlamak yerine, tek aþamada
ünifokalizasyon + total korreksiyon önerilmektedir. Çünkü
unifokalize edilen hastalarýn çeþitli aþamalardan sonra ne
kadarýnýn total korreksiyona gidebildiði tartýþmalýdýr. 
Anabilim dalýmýzda son 2 yýldýr ünifokalizasyon yaptýðýmýz
hastalarýn preoperatif, peroperatif ve postoperatif
incelemelerinde bunlarýn bu aþamalardan yararlandýðýný, bir
kýsmýnýn total korreksiyona hazýr hale geldiðini gördük. Fakat
nihai bir sonuca varmak için hasta serimiz henüz yeterli
deðildir. 
Biz VSD + PA + MAPCA’lý hastalara uygulanan bu yak-
laþýmýn, hastalarý total korreksiyona hazýrlayacaðý inancýn-
dayýz.
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