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Özet
Amaç: Parsiyel pulmoner venöz dönüfl anomalisi (PPVDA) nedeniyle ameliyat edilen hastalar›n geç dönem sonuçlar›n›
de¤erlendirmek.
Materyal ve Metod: 1985 ile May›s 2001 tarihleri aras›nda toplam 37 hasta izole veya atriyal septal defektin (ASD) efllik etti¤i
PPVDA tan›s› ile cerrahi olarak tedavi edilmifltir. Hastalar›n 11 tanesi erkek ve 26’s› bayan olup, yafl ortalamas› 20.7 ± 13.5 y›l (2-65)
idi. Üç hastaya sa¤ minitorakotomi ve 1 hastaya submammaryan insizyonla yaklafl›ld›. Dört hastada (%10.8) atriyal septumda defekt
bulunamad›. Atriyal septal defekt 22 hastada sinus venozus, 11 hastada fossa ovalis tipindeydi. Dört hastada iatrojenik ASD
oluflturuldu. ‹nteratriyal septal defekt 26 hastada (%70.3) perikardiyal yama ile kapat›l›rken, geri kalanlarda sentetik yama kullan›ld›.
Bulgular: Hastane mortalitesi iki hasta ile %5.4 idi. Ölüm nedenleri konjestif kalp yetmezli¤i idi. Erken dönem görülen
komplikasyonlar 1 hastada geçici atriyoventriküler tam blok, 1 hastada düflük kalp debisi idi. Geç dönem mortalite yoktu.
Ekokardiyografik incelemede preoperatif ve postoperatif de¤erler (atriyal ve ventriküler çaplar, pulmoner arter bas›nc›, ejeksiyon
fraksiyonu) aras›nda anlaml› fark bulunamad›. Uzun dönem yaflam beklentisi 13.5 y›l için %94.6 ± 3.7 olarak hesapland›.
Sonuç: Parsiyel pulmoner venöz dönüfl anomalisinin cerrahi tedavisinin erken ve geç dönem sonuçlar› oldukça tatminkard›r. Baflar›l›
flekilde tedavi edilen hastalarda geç dönemde pulmoner venöz obstrüksiyonu geliflmedi¤i ekokardiyografik olarak görülmüfltür.

Anahtar kelimeler: Atriyal septal defekt, parsiyel pulmoner venöz dönüfl anomalisi, pulmoner venöz obstrüksiyon
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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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Girifl

Parsiyel pulmoner venöz dönüfl anomalisi (PPVDA) bir veya
birden çok pulmoner venin sol atriyum yerine sa¤ atriyum veya
sistemik dolafl›ma döküldü¤ü durumda ortaya ç›kar. Parsiyel
pulmoner venöz dönüfl anomalisi rutin yap›lan otopsilerin
%0.7’sinde saptanm›flt›r [1]. Ço¤unlukla atriyal septumdaki bir
defektle birlikte olabildi¤i gibi, atriyal septumun intakt oldu¤u
olgulara da rastlanmaktad›r. Postmortem ilk tarifi 1739 y›l›nda
Winslow taraf›ndan yap›lm›fl, Dotter ilk kez 1949 y›l›nda
yaflayan insanda PPVDA teflhisi koymufltur [2]. Cerrahi tamiri
ilk kez 1956’da Kirklin, Ellis ve Wood taraf›ndan tarif
edilmifltir [3].
Bu çal›flman›n amac›, bu anomali nedeniyle ameliyat edilen
hastalar›n geç dönem sonuçlar›n› irdelemek ve yerli literatüre
katk›da bulunmakt›r.

Materyal ve Metod

1985 ile May›s 2001 tarihleri aras›nda toplam 37 hasta izole
veya atriyal septal defektin (ASD) efllik etti¤i PPVDA tan›s› ile
cerrahi olarak tedavi edildi. May›s 2001 tarihinden sonra
yap›lan ameliyatlar uzun dönem sonuçlar› yans›tmayaca¤› için
çal›flmaya dahil edilmedi. Hastalar›n 11 tanesi (%29.7) erkek
ve 26’s› (%70.3) kad›n olup, yafl ortalamas› 20.7 ± 13.5 (2-65)
y›l idi. En s›k rastlanan semptomlar yorgunluk (21 hasta), nefes
darl›¤› (17 hasta), öksürük (9 hasta) ve tekrarlayan akci¤er
enfeksiyonlar› (6 hasta) oldu. Ameliyat öncesi 6 hasta New
York Heart Association (NYHA) s›n›fland›rmas›na göre klas I,
21 hasta klas II ve 10 hasta klas III fonksiyonel kapasiteye
sahipti. Yirmiyedi hastada (%73) sa¤ ventrikül hipertrofisi
ve/veya inkomplet sa¤ dal blo¤u vard›. Bütün vakalarda
pulmoner venöz dönüfl anomalisi sa¤ pulmoner venlerden
kaynaklanmakta ve sa¤ kalp boflluklar›na dökülmekteydi
(Tablo 1). Dört hastada (%10.8) atriyal septumda defekt
bulunamad›. Atriyal septal defekt 22 hastada sinus venozus, 11
hastada fossa ovalis tipindeydi. ‹ki hastada efl zamanl› 2 atriyal
defekt saptand›. Atriyal septal defekt alan› ortalama 6.71 ±
6.23 cm2 olarak hesapland›. fiant oran› ortalama 2.6 ± 0.8 (1.5-
4) olarak bulundu. Ek kardiyak anomaliler triküspid
yetmezli¤i, persistan sol superior vena kava, mitral yetmezli¤i,
pulmoner darl›k, kor triatriyatum, ventriküler septal defekt,
aort darl›¤› ve pulmoner yetmezlik idi (Tablo 2). 
Hastalar›n büyük bir k›sm›na standart medyan sternotomi
yoluyla yaklafl›l›rken, üç hastaya sa¤ minitorakotomi ve bir
hastaya submammaryan insizyon uyguland›. Tüm hastalarda
standart aortik arteriyel ve bikaval venöz kanülasyon yap›ld›.

Orta derece hipotermide kardiyopulmoner bypass eflli¤inde
cerrahi onar›m yap›l›rken miyokardiyal koruma antegrad
hipotermik kristalloid kardiyopleji ile sa¤land›. Cerrahi tamirde
ASD'nin kapat›lmas› yan›nda pulmoner venöz dönüflün,
pulmoner ven veya superior vena kava daralt›lmadan sol
atriyuma yönlendirilmesi amaçland›. Cerrahi tedavi yöntemi
olarak pulmoner venöz dönüfl yama kullan›larak atriyal septal
defekt yoluyla sol atriyuma yönlendirildi; ancak 4 hastada
iyatrojenik ASD oluflturulmak zorunda kal›nd›. Atriyal septal
defekt 26 hastada (%70.3) perikardiyal yama ile kapat›l›rken
geri kalanlarda sentetik yama kullan›ld›. 3 hastada ek olarak
atriyotomi kapat›l›rken yama ile geniflletme uyguland›.
Ortalama kros klemp zaman› 52.7 ± 22.5 dakika (28-103), total
perfüzyon zaman› 76.4 ± 26.3 dakika (38-140) idi. Yo¤un
bak›mda kal›fl süresi 50.74 ± 23.84 saatti. Ortalama taburcu
süresi 6.92 ± 2.96 gün idi. Hastalar ortalama 77.3 ± 50.62 ay
takip edildiler.

Bulgular

Hastane mortalitesi iki hasta ile %5.4 idi. ‹ki hasta da ileri
pulmoner hipertansiyon mevcuttu ve bir hastaya da ek olarak
aort kapak replasman› uygulanm›flt›. Ölüm nedenleri kalp
yetmezli¤i idi. Geç dönem mortalite yoktu. Erken dönem
görülen komplikasyonlar 1 hastada atriyoventriküler tam blok,
1 hastada düflük kalp debisi idi. Atriyoventriküler tam blok
geçici oldu ve sinüs ritmi tekrar ortaya ç›kt›. Postoperatif
dönemde 3 hastada I. derecede atrioventriküler, 1 hastada
Mobitz tip II atrioventriküler blok saptand›. Ayr›ca 2 hastada
nadir atriyal erken vurular tespit edildi. Ekokardiyografik
incelemede preoperatif ve postoperatif de¤erler (atriyal ve
ventriküler çaplar, pulmoner arter bas›nc›, ejeksiyon
fraksiyonu) aras›nda anlaml› fark bulunamad›. Postoperatif
dönemde konvansiyonel ve renkli doppler ekokardiyografi
yöntemleri ile pulmoner venöz obstrüksiyona ait bulgu hiçbir
hastam›zda tespit edilmedi. Postoperatif dönemde 32 hasta
NYHA klas I, 3 hasta NYHA klas II fonksiyonel kapasiteye
sahipti (fiekil 1). Uzun dönem yaflam beklentisi 13.5 ± 0.5
(%95 CI 12.3-14.5) y›l için %94.6 ± 3.7 olarak hesapland›. 

Tart›flma

Renkli-Doppler ekokardiyografinin de yard›m›yla transtorasik
ekokardiyografi, total pulmoner venöz dönüfl anomalisinin
gösterilmesinde ideal tan› yöntemlerinden biridir. Fakat
parsiyel pulmoner venöz dönüfl anomalisi teflhisi için
transtorasik ekokardiyografi yetersiz kalabilmekte, atriyal

Dökülme yeri SVC RA Ko Si Toplam

Ekokardiyografi 4 8 1 13 (%35.1)
Kateterizasyon 3 5 0 8 (%21.6)
‹ntraoperatif 6 10 0 16 (%43.2)
Toplam 13 (%35.1) 23 (%62.2) 1 (%2.7) 37
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Tablo 1. Parsiyel pulmoner venöz dönüfl anomalisi dökülme yerleri ve tan› metodlar›.

Ko Si = koroner sinüs; RA = sa¤ atriyum; SVC = superior vena kava



septumun bütünlü¤ü ve sa¤ atriyum ile ventrikülde volüm
art›fl›n› göstererek yard›mc› olabilmektedir [4]. Özellikle
multiplane prob yard›m›yla yap›lan transözefageal
ekokardiyografinin, transtorasik görüntüleri yeterli olmayan
eriflkinlerde ve büyük çocuklarda renkli Doppler ve Doppler
inceleme de yap›larak, daha iyi sonuçlar verdi¤i rapor
edilmektedir [5,6]. Parsiyel pulmoner venöz dönüfl anomalisi
teflhisi için oksijen satürasyonu ölçümü ile birlikte yap›lan
selektif pulmoner anjiografi halen alt›n standart olarak kabul
edilmektedir [7]. Manyetik rezonans anjiyografinin PPVDA
teflhisinde güvenilir bir teflhis arac› olabilece¤i gösterilmifltir
[8,9]. Serimizde 13 hastaya (%35.1) ekokardiyografi ve 8
(%21.6) hastaya kateterizasyon ile preoperatif tan› konmuflken,
16 hastaya (%43.2) ise intraoperatif tan› konmufl olup bu
hastalar›n preoperatif tetkiklerinde bu yönde bir bulguya
rastlanmam›flt›. 
Genellikle sa¤ pulmoner venlerin anormal konneksiyonu söz
konusu olmaktad›r [10,11]. Bizim serimizde de tüm hastalarda
sa¤ pulmoner venler anormal dönüfl göstermekteydi. Sol
pulmoner venlerin anormal dönüflü gözlenmemifltir. Hastalar›n
ço¤unlu¤unda ASD patolojiye efllik etmekteydi. Pediyatrik yafl
grubunda yap›lan çal›flmalar›n aksine eriflkinlerde, bilgisayarl›
tomografi kullan›larak yap›lan bir çal›flmada anormal venin
ço¤unlukla sol üst lobdan kaynakland›¤› ve ASD ile
birlikteli¤in s›k olmad›¤› belirtilmektedir [12].
Anormal sa¤ pulmoner venler genellikle vena kavalar ve sa¤
atriyuma drene olurken, anormal sol venler koroner sinüs ve sol
innominate vene dökülürler. Serimizde 13 hastada anormal
pulmoner venler superior vena kavaya, 23 hastada sa¤ atriyuma
ve bir hastada koroner sinüse dökülüyordu. Anormal sa¤
pulmoner venlerin koroner sinüse dökülmesi çok nadir
görülmektedir [13].
Kompleks olmayan olgularda hastane mortalitesi %2.6-5.4
aras›ndad›r [14]. Pulmoner hipertansiyon ve teknik problemler
yoklu¤unda PPVDA cerrahi tedavisi erken ve geç dönem
sonuçlar› yüz güldürücüdür [15]. Ölüm nedenleri konjestif kalp
yetmezli¤i, ciddi pulmoner hipertansiyon olarak
bildirilmektedir [14]. Serimizde kaybedilen 2 hasta da ileri
derecede pulmoner hipertansifti (sistolik pulmoner arter
bas›nc› > 60 mmHg). Bu hastalardan bir tanesine efl zamanl›
aort kapak replasman› da uygulanm›flt›. Postoperatif erken ve
geç dönem görülen komplikasyonlar›n bafl›nda sistemik veya
pulmoner venöz obstrüksiyon geliflimi, supraventriküler ritm
düzensizlikleri gelmektedir [14]. Cerrahi onar›m sonras› %20-
40 oran›nda yeni geliflen ritm bozukluklar› bildirilmifltir.
Özellikle vena kava superior geniflletilmesi gerektiren
hastalarda supraventriküler taflikardiler s›k bildirilmektedir.
Sinüs nodu komflulu¤unda yap›lan giriflimlerin yo¤unlu¤u
nedeniyle erken dönemde geçici disritmiler görülebilir. Ancak
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fiekil 1. Hastalar›n preoperatif-postoperatif NYHA
s›n›flamas›na göre fonksiyonel kapasitelerinin
karfl›laflt›r›lmas›.

Preoperatif Postoperatif p

SAÇ 3.18 ± 0.59 2.94 ± 0.58 > 0.05
SVSSÇ 2.68 ± 0.52 2.5 ± 0.56 > 0.05
SVDSÇ 3.91 ± 0.66 4.19 ± 0.71 > 0.05
PAB 33.39 ± 11.21 33.5 ± 6.05 > 0.05

Tablo 4. Preoperatif ve postoperatif ekokardiyografik bulgular›n karfl›laflt›r›lmas›.

PAB = sistolik pulmoner arter bas›nc›; SAÇ = sol atriyum çap›; SVDSÇ = sol ventrikül diyastol sonu çap›; SVSSÇ = sol ventrikül sistol sonu çap›.

Ek patoloji n %

Triküspid yetmezli¤i 7 18.9
Persistan sol vena kava superior 6 16.2
Mitral yetmezli¤i 3 8.1
Pulmoner darl›k 2 5.4
Cor triatriyatum 1 2.7
Ventriküler septal defekt 1 2.7
Aort darl›¤› 1 2.7
Pulmoner yetmezlik 1 2.7

Tablo 2. Ek kardiyak anomaliler.

Ek giriflimler n %

Ventriküler septal defekt onar›m› 1 2.7
Aortik komissürotomi 1 2.7
Aort kapak replasman› 1 2.7
Pulmoner komissürotomi 1 2.7

Tablo 3. Ek cerrahi prosedürler.



%5 olguda kal›c› disfonksiyon veya disritmi görülür. Serimizde
1 hastada geçici atriyoventriküler tam blok saptand›, 4 hastada
I. veya II. derecede atrioventriküler blok ve 2 hastada da atriyal
erken vurular tespit edildi. Önemli kal›c› disritmi olmad›. Tek
yama kullan›larak hem anormal venin ASD yoluyla sol
atriyuma yönlendirildi¤i, hem de sa¤ atriyum insizyonunun
geniflletildi¤i, sinoatriyal noda ve arterine zarar vermeyen
de¤iflik cerrahi yöntemler de tarif edilmektedir [16].
Total anormal pulmoner venöz dönüfl anomalisinin tedavisi
sonras› postoperatif 6 ay içinde ortaya ç›kan pulmoner venöz
obstrüksiyon ciddi bir komplikasyondur ve acil müdahale
gerektirir. Buna ra¤men sonuçlar iyi de¤ildir ve restenoz oran›
yüksektir [17,18]. Çal›flmam›zda parsiyel pulmoner venöz
dönüfl anomalisi operasyonu geçiren hastalarda pulmoner
venöz obstrüksiyon geliflimi olup olmad›¤›n› da araflt›rd›k.
Hiçbir hastada böyle bir komplikasyon gözlenmedi. Yama
büyüklü¤ü iyi ayarland›¤› ve veno-atriyal anastomoz genifl
yap›larak çocuklarda tek tek sutürler kullan›ld›¤› takdirde geç
dönemde pulmoner venöz obstrüksiyon olas›l›¤›n›n çok düflük
olaca¤›na inan›yoruz. Ayr›ca ekokardiyografi ile geç dönemde
ölçülen sol atriyal ve ventriküler çaplar›n preoperatif de¤erler
ile farkl› olmad›¤› görülmüfltür. Pulmoner arter bas›nc›n›n
postoperatif dönemde düflmedi¤i, fakat yükselmesinin de
engellendi¤i görüldü.
Cerrahi tedavisi oldukça baflar›l› olan bu anomalinin erken ve
geç dönem sonuçlar› oldukça tatminkard›r. Baflar›l› flekilde
tedavi edilen PPVDA’l› hastalarda geç dönemde pulmoner
venöz obstrüksiyon geliflmedi¤i ekokardiyografik olarak
görülmüfltür.
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