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Parsiyel Pulmoner Venoz Doniis Anomalisinin Cerrahi
Tedavisi ve Ge¢ Donem Sonuclari

SURGICAL REPAIR OF PARTIAL ANOMALOUS PULMONARY VENOUS
CONNECTION AND LONG-TERM RESULTS

@2
T
<
[
[
L
o
o
-
<
X

Suat Nail Omeroglu, Denyan Mansuroglu, Kaan Kirali, Nihan Kayalar, *Biilent Mutlu, Hasan Ardal, Mesut Sismanoglu,
Arzu Antal, Gokhan Ipek, Cevat Yakut

Kosuyolu Kalp Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kalp Damar Cerrahisi Klinigi, Istanbul
*Kosuyolu Kalp Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kardiyoloji Klinigi, Istanbul

Ozet

Amag: Parsiyel pulmoner vendz donilis anomalisi (PPVDA) nedeniyle ameliyat edilen hastalarin ge¢ donem sonuglarini
degerlendirmek.

Materyal ve Metod: 1985 ile Mayis 2001 tarihleri arasinda toplam 37 hasta izole veya atriyal septal defektin (ASD) eslik ettigi
PPVDA tanisi ile cerrahi olarak tedavi edilmistir. Hastalarin 11 tanesi erkek ve 26’s1 bayan olup, yas ortalamasi 20.7 + 13.5 yil (2-65)
idi. Ug hastaya sag minitorakotomi ve 1 hastaya submammaryan insizyonla yaklagildi. Dért hastada (%10.8) atriyal septumda defekt
bulunamadi. Atriyal septal defekt 22 hastada sinus venozus, 11 hastada fossa ovalis tipindeydi. Doért hastada iatrojenik ASD
olusturuldu. Interatriyal septal defekt 26 hastada (%70.3) perikardiyal yama ile kapatilirken, geri kalanlarda sentetik yama kullamldi.
Bulgular: Hastane mortalitesi iki hasta ile %5.4 idi. Olim nedenleri konjestif kalp yetmezligi idi. Erken donem goriilen
komplikasyonlar 1 hastada gegici atriyoventrikiiler tam blok, 1 hastada diisiik kalp debisi idi. Ge¢ donem mortalite yoktu.
Ekokardiyografik incelemede preoperatif ve postoperatif degerler (atriyal ve ventrikiiler caplar, pulmoner arter basinci, ejeksiyon
fraksiyonu) arasinda anlamli fark bulunamadi. Uzun dénem yasam beklentisi 13.5 y1l i¢in %94.6 + 3.7 olarak hesaplandi.

Sonug: Parsiyel pulmoner venoz doniis anomalisinin cerrahi tedavisinin erken ve ge¢ donem sonuclar1 oldukga tatminkardir. Basarili
sekilde tedavi edilen hastalarda ge¢ donemde pulmoner venoz obstriiksiyonu gelismedigi ekokardiyografik olarak gortilmiistiir.

Anahtar kelimeler: Atriyal septal defekt, parsiyel pulmoner venoz doniis anomalisi, pulmoner vendz obstriiksiyon
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Summary

Background: The aim of the study was to evaluate the long-term results of surgical repair of partial anomalous pulmonary venous
connection (PAPVC).

Methods: A total of 37 patients were operated for PAPVC associated with or without atrial septal defect (ASD) between 1985 and
May 2001. Eleven patients were male and 26 were female. The mean age was 20.7 + 13.5 years (range, 2 to 65 years).
Minithoracotomy was performed in three patients and submammarian approach in one patient. The type of ASD was sinus venosus
in 22 patients and fossa ovalis in 11 patients. Atrial septal defect was not found in four patients (10.8%) and iatrogenic ASD was
formed in these patients. Atrial septal defect was closed using a pericardial patch in 26 patients (70.3%) and using a synthetic patch
in the rest of the patients.

Results: Hospital mortality was 5.4% with two patients due to congestive heart failure. Early term complications were transient
complete atrioventricular block in one patient and low cardiac output syndrome in one patient. No patient died in the late postoperative
period. There was not statistically significant difference between preoperative and postoperative echocardiographic findings (atrial and
ventricular diameters, pulmonary artery pressure, ejection fraction). Long-term life expectancy was 94.6% + 3.7% for 13.5 years.
Conclusions: Early and long-term results of the surgical repair of PAPVC are acceptable. Late-term pulmonary venous obstruction
was not detected echocardiographically in successfully operated patients.
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Giris

Parsiyel pulmoner venz doniis anomalisi (PPVDA) bir veya
birden ¢ok pulmoner venin sol atriyum yerine sag atriyum veya
sistemik dolagima dokiildiigti durumda ortaya ¢ikar. Parsiyel
pulmoner vendz doniis anomalisi rutin yapilan otopsilerin
%0.7’sinde saptanmustir [1]. Cogunlukla atriyal septumdaki bir
defektle birlikte olabildigi gibi, atriyal septumun intakt oldugu
olgulara da rastlanmaktadir. Postmortem ilk tarifi 1739 yilinda
Winslow tarafindan yapilmis, Dotter ilk kez 1949 yilinda
yasayan insanda PPVDA teshisi koymustur [2]. Cerrahi tamiri
ilk kez 1956’da Kirklin, Ellis ve Wood tarafindan tarif
edilmistir [3].

Bu calismanin amaci, bu anomali nedeniyle ameliyat edilen
hastalarin ge¢c donem sonuglarini irdelemek ve yerli literatiire
katkida bulunmaktir.

Materyal ve Metod

1985 ile Mayis 2001 tarihleri arasinda toplam 37 hasta izole
veya atriyal septal defektin (ASD) eslik ettigi PPVDA tanisi ile
cerrahi olarak tedavi edildi. Mayis 2001 tarihinden sonra
yapilan ameliyatlar uzun dénem sonuglari yansitmayacagi igin
caligmaya dahil edilmedi. Hastalarin 11 tanesi (%29.7) erkek
ve 26’s1 (%70.3) kadin olup, yas ortalamas1 20.7 + 13.5 (2-65)
yil idi. En sik rastlanan semptomlar yorgunluk (21 hasta), nefes
darligr (17 hasta), oksiirik (9 hasta) ve tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar1 (6 hasta) oldu. Ameliyat oncesi 6 hasta New
York Heart Association (NYHA) siniflandirmasina gore klas I,
21 hasta klas II ve 10 hasta klas III fonksiyonel kapasiteye
sahipti. Yirmiyedi hastada (%73) sag ventrikiil hipertrofisi
ve/veya inkomplet sag dal blogu vardi. Biitiin vakalarda
pulmoner vendz doniis anomalisi sag pulmoner venlerden
kaynaklanmakta ve sag kalp bosluklarina dokiilmekteydi
(Tablo 1). Dort hastada (%10.8) atriyal septumda defekt
bulunamadi. Atriyal septal defekt 22 hastada sinus venozus, 11
hastada fossa ovalis tipindeydi. Iki hastada es zamanli 2 atriyal
defekt saptandi. Atriyal septal defekt alani ortalama 6.71 =+
6.23 cm?2 olarak hesaplandi. Sant oram ortalama 2.6 + 0.8 (1.5-
4) olarak bulundu. Ek kardiyak anomaliler trikiispid
yetmezligi, persistan sol superior vena kava, mitral yetmezligi,
pulmoner darlik, kor triatriyatum, ventrikiiler septal defekt,
aort darlig1 ve pulmoner yetmezlik idi (Tablo 2).

Hastalarin biiyiik bir kismina standart medyan sternotomi
yoluyla yaklasilirken, ii¢ hastaya sag minitorakotomi ve bir
hastaya submammaryan insizyon uygulandi. Tiim hastalarda
standart aortik arteriyel ve bikaval ventz kaniilasyon yapildi.
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Orta derece hipotermide kardiyopulmoner bypass esliginde
cerrahi onarim yapilirken miyokardiyal koruma antegrad
hipotermik kristalloid kardiyopleji ile saglandi. Cerrahi tamirde
ASD'nin kapatilmasi yaninda pulmoner venoz doniisiin,
pulmoner ven veya superior vena kava daraltlmadan sol
atriyuma yonlendirilmesi amaglandi. Cerrahi tedavi yontemi
olarak pulmoner venoz doniis yama kullanilarak atriyal septal
defekt yoluyla sol atriyuma yonlendirildi; ancak 4 hastada
iyatrojenik ASD olusturulmak zorunda kalindi. Atriyal septal
defekt 26 hastada (%70.3) perikardiyal yama ile kapatilirken
geri kalanlarda sentetik yama kullanildi. 3 hastada ek olarak
atriyotomi kapatilirken yama ile genigletme uygulandi.
Ortalama kros klemp zamani 52.7 + 22.5 dakika (28-103), total
perfiizyon zamam 76.4 + 26.3 dakika (38-140) idi. Yogun
bakimda kalig siiresi 50.74 + 23.84 saatti. Ortalama taburcu
stiresi 6.92 + 2.96 giin idi. Hastalar ortalama 77.3 + 50.62 ay
takip edildiler.

Bulgular

Hastane mortalitesi iki hasta ile %5.4 idi. iki hasta da ileri
pulmoner hipertansiyon mevcuttu ve bir hastaya da ek olarak
aort kapak replasmam uygulanmsti. Oliim nedenleri kalp
yetmezligi idi. Ge¢ donem mortalite yoktu. Erken donem
goriilen komplikasyonlar 1 hastada atriyoventrikiiler tam blok,
1 hastada diisiik kalp debisi idi. Atriyoventrikiiler tam blok
gecici oldu ve siniis ritmi tekrar ortaya cikti. Postoperatif
donemde 3 hastada 1. derecede atrioventrikiiler, 1 hastada
Mobitz tip II atrioventrikiiler blok saptandi. Ayrica 2 hastada
nadir atriyal erken vurular tespit edildi. Ekokardiyografik
incelemede preoperatif ve postoperatif degerler (atriyal ve
ventrikiiler ¢aplar, pulmoner arter basinci, ejeksiyon
fraksiyonu) arasinda anlamli fark bulunamadi. Postoperatif
donemde konvansiyonel ve renkli doppler ekokardiyografi
yontemleri ile pulmoner venoz obstriiksiyona ait bulgu hicbir
hastamizda tespit edilmedi. Postoperatif donemde 32 hasta
NYHA klas I, 3 hasta NYHA klas II fonksiyonel kapasiteye
sahipti (Sekil 1). Uzun donem yasam beklentisi 13.5 + 0.5
(%95 CI 12.3-14.5) y1l igin %94.6 + 3.7 olarak hesaplandi.

Tartisma

Renkli-Doppler ekokardiyografinin de yardimiyla transtorasik
ekokardiyografi, total pulmoner vendz doniiy anomalisinin
gosterilmesinde ideal tan1 yontemlerinden biridir. Fakat
parsiyel pulmoner vendz doniis anomalisi teshisi icin
transtorasik ekokardiyografi yetersiz kalabilmekte, atriyal

Tablo 1. Parsiyel pulmoner ven6z doniig anomalisi dokiilme yerleri ve tan1 metodlart.

Dokiilme yeri SvcC RA Ko Si Toplam
Ekokardiyografi 4 8 1 13 (%35.1)
Kateterizasyon 3 5 0 8 (%21.6)
Intraoperatif 6 10 0 16 (%43.2)
Toplam 13 (%35.1) 23 (%62.2) 1 (%2.7) 37

Ko Si = koroner siniis; RA = sag atriyum; SVC = superior vena kava
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Tablo 2. Ek kardiyak anomaliler. septumun biitiinliigli ve sag atriyum ile ventrikiild.e.: voliim
artigin1  gostererek yardimci olabilmektedir [4]. Ozellikle @
Ek patoloji n % multiplane  prob  yardimiyla yapilan transozefageal z
ekokardiyografinin, transtorasik goriintiileri yeterli olmayan &
Trikiispid yetmezligi 7 18.9 eriskinlerde ve biiyiik ¢ocuklarda renkli Doppler ve Doppler S
Persistan sol vena kava superior 6 16.2 inceleme de yapilarak, daha iyi sonuclar verdigi rapor 5
Mitral yetmezligi 3 8.1 edilmektedir [5,6]. Parsiyel pulmoner venéz doniis anomalisi <
Pulmoner darlik 2 5.4 teshisi icin oksijen satiirasyonu Ol¢iimii ile birlikte yapilan
Cor triatriyatum 1 27 selektif pulmoner anjiografi halen altin standart olarak kabul
Ventrikiiler septal defekt 1 27 edilmektedir [7]. Manyetik rezonans anjiyografinin PPVDA
Aort darhg1 1 27 te§hisinde.g1'.ivenilir bir teshis aract olabilecegi.gbsterilmi§tir
Pulmoner yetmezlik 1 27 [8,9]. Serimizde 13 h?staya (%35.1) ekol.(ardlyograﬁ ve 8
(%21.6) hastaya kateterizasyon ile preoperatif tan1 konmusken,
16 hastaya (%43.2) ise intraoperatif tan1 konmug olup bu
hastalarin preoperatif tetkiklerinde bu yonde bir bulguya
rastlanmamugti.
Tablo 3. Ek cerrahi prosediirler. Genellikle sag pulmoner venlerin anormal konneksiyonu soz
. konusu olmaktadir [10,11]. Bizim serimizde de tiim hastalarda
Ek girisimler n %0 o e .
sag pulmoner venler anormal doniis gostermekteydi. Sol
pulmoner venlerin anormal doniisii gozlenmemistir. Hastalarin
Ventrikiiler septal defekt onartmi 1 27 cogunlugunda ASD patolojiye eslik etmekteydi. Pediyatrik yas
Aortik komissiirotomi 1 2.7 grubunda yapilan ¢aligmalarin aksine eriskinlerde, bilgisayarl
Aort kapak replasman 1 27 tomografi kullanilarak yapilan bir ¢alismada anormal venin
Pulmoner komissiirotomi 1 2.7 ¢ogunlukla sol iist lobdan kaynaklandigi ve ASD ile

birlikteligin sik olmadig1 belirtilmektedir [12].

Anormal sag pulmoner venler genellikle vena kavalar ve sag
atriyuma drene olurken, anormal sol venler koroner siniis ve sol
innominate vene dokiiliirler. Serimizde 13 hastada anormal
pulmoner venler superior vena kavaya, 23 hastada sag atriyuma
ve bir hastada koroner siniise dokiiliyordu. Anormal sag
pulmoner venlerin koroner siniise dokiilmesi ¢ok nadir
goriilmektedir [13].

Kompleks olmayan olgularda hastane mortalitesi %?2.6-5.4
arasindadir [14]. Pulmoner hipertansiyon ve teknik problemler
yoklugunda PPVDA cerrahi tedavisi erken ve gec donem
sonuglar yiiz giildiiriictidiir [15]. Oliim nedenleri konjestif kalp
yetmezligi, ciddi  pulmoner hipertansiyon olarak
bildirilmektedir [14]. Serimizde kaybedilen 2 hasta da ileri
derecede pulmoner hipertansifti (sistolik pulmoner arter
basinci > 60 mmHg). Bu hastalardan bir tanesine es zamanl

Klasl Klasll Klaslll Klas IV aort kapak replasmani da uygulanmisti. Postoperatif erken ve
ge¢ donem goriilen komplikasyonlarin baginda sistemik veya
@ Preoperatif @ Postoper atif pulmoner venoz obstriiksiyon gelisimi, supraventrikiiler ritm

diizensizlikleri gelmektedir [14]. Cerrahi onarim sonrasi %20-
40 oraninda yeni gelisen ritm bozukluklar1 bildirilmistir.

Sekil 1. Hastalarin preoperatif-postoperatif NYHA Ozellikle vena kava superior genigletilmesi gerektiren
siniflamasina gore fonksiyonel kapasitelerinin hastalarda supraventrikiiler tagikardiler sik bildirilmektedir.
karsilagtirilmasi. Siniis nodu komgulugunda yapilan girisimlerin yogunlugu

nedeniyle erken donemde gecici disritmiler goriilebilir. Ancak

Tablo 4. Preoperatif ve postoperatif ekokardiyografik bulgularin karsilagtiriimasi.

Preoperatif Postoperatif )/
SAC 3.18 +0.59 2.94 +0.58 > 0.05
SVSSC 2.68 +0.52 2.5+0.56 >0.05
SVDSC 3.91 £ 0.66 4.19 + 0.71 > 0.05
PAB 3339+ 11.21 33.5+6.05 > 0.05

PAB = sistolik pulmoner arter basinci; SAC = sol atriyum ¢ap1; SVDSC = sol ventrikiil diyastol sonu ¢api; SVSSC = sol ventrikiil sistol sonu ¢api.
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%5 olguda kalic1 disfonksiyon veya disritmi goriiliir. Serimizde
1 hastada gecici atriyoventrikiiler tam blok saptandi, 4 hastada
I. veya II. derecede atrioventrikiiler blok ve 2 hastada da atriyal
erken vurular tespit edildi. Onemli kalic1 disritmi olmadi. Tek
yama kullanilarak hem anormal venin ASD yoluyla sol
atriyuma yonlendirildigi, hem de sag atriyum insizyonunun
genisletildigi, sinoatriyal noda ve arterine zarar vermeyen
degisik cerrahi yontemler de tarif edilmektedir [16].

Total anormal pulmoner vendz doniis anomalisinin tedavisi
sonrast postoperatif 6 ay icinde ortaya ¢ikan pulmoner vendz
obstriiksiyon ciddi bir komplikasyondur ve acil miidahale
gerektirir. Buna ragmen sonuglar iyi degildir ve restenoz orani
yiiksektir [17,18]. Calismamizda parsiyel pulmoner venoz
doniis anomalisi operasyonu gegiren hastalarda pulmoner
venoz obstriiksiyon gelisimi olup olmadigini da aragtirdik.
Hicbir hastada boyle bir komplikasyon gozlenmedi. Yama
biiyiikliigii iyi ayarlandigi ve veno-atriyal anastomoz genis
yapilarak ¢ocuklarda tek tek sutiirler kullanildig: takdirde geg
donemde pulmoner vendz obstriiksiyon olasiliginin ¢ok diisiik
olacagina inaniyoruz. Ayrica ekokardiyografi ile ge¢ donemde
oOlciilen sol atriyal ve ventrikiiler ¢aplarin preoperatif degerler
ile farkli olmadigi gortilmiistiir. Pulmoner arter basincinin
postoperatif donemde diismedigi, fakat yiikselmesinin de
engellendigi goriildii.

Cerrahi tedavisi oldukca bagarili olan bu anomalinin erken ve
ge¢ donem sonuclart oldukca tatminkardir. Bagarili sekilde
tedavi edilen PPVDA’l1 hastalarda ge¢ donemde pulmoner
vendz obstriiksiyon gelismedigi ekokardiyografik olarak
goriilmiistiir.
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