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Total anomıal pulmoner ven dönüş anomalilerinde kalbill sol tarafı

nın yetersiz gelişmesi sık rastlamlan bir durum değildir. Her ne kadar 
sol atrium küçük olsa da ortak pulmoner ven odacağmm sol atriuma 
anastomozu genellikle bu durumu telafi eder. Bu11a karşılık sol ventrikü
lün boyutlannın küçüklüğü lıastalann total tanıirden sonraki erken ölümle
rinden sorumlu daha önemli bir faktör olarak göze çarpmaktadır. 

Anahtar Kelime: Total anomıal pulmoner ven dönüş onomalisi 
(TAPVR). 

SUMMARY 

Effects of Hypoplasic Left Ventricul on Prognosis in the Cases of Total 
Anomalous Venous Drainage 

Underdevolepnıent of tlıe /eft side of the heart in total abnonnal 
pulmonary venous retum is not comnıon. A/touglı tlıe left atrium is of-
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ten smail in TAPVR in corperation of common pulmonary venous 
clıamber usually conıpansates for this. On the otlıer hand the smail 
size of tlıe left ventricu/e usua/ly is a more signijicant factor i11 tlıe 
early deatlıs of patients after total correction. 

Key word: Total abnonnal pulnıonary venous retum (TAPVR). 

Total anormal pulmoner ven dönüş anamalisi 200 yıl önce Wilson1 tara
fından tarif edilmesine karşın, oldukça nadir rastlanan bir konjenital kalp defek

tidir. 

Klinik ve patolojik çalışmalar hastalığın kötü bir prognoza sahip olduğunu 
ve ölümün genellikle yenidoğan döneminde görüldüğünü ortaya koymuştur2.4. 
Cerrahi tamir için yapılan ilk girişimler yüksek mortalite göstermelerine 
karşın5·7, son bildiriler küçük hastalarda dahi cerrahi sonuçların gittikçe ümit ve
rici olduklarını ortaya koymaktadır8· 12. Birçok cerrah ameliyatlarda sol atrium ve 
ventrikülün normal boyutlarından daha da küçük olduklannı belirtmişlerdir. Sol 
kalp adacıklarının küçük boyutlan ve anormal fonksiyonlan her zaman sonucu 
etkileyen kritik faktörler olarak belirlenmiştir. Bu yazıda bildirdiğimiz iki olguda 
ameliyat sonrası erken dönemde rastlanan düşük kardiak debi ve buna bağlı ola
rak gelişen ölümlcrin küçük non kampiian sol atriumlardan ziyade, küçük ve sı
nırlı kompliansasahip sol vcntriküllcrinc bağlı olduğunu saptadık. 

OLGULAR 

Olgularımızdan biri 7 yaşında kız çocuğu, diğeri 28 yaşında erkektir. Her 
ikisinin de efor dispoesi ve çarpıntı yakınmaları vardı. Fizik muayenede dinle
mekle sternuro sol kenan boyunca 2/6 şiddetindeki sistolik üfürüm ve pulmoner 
odaktaki 2. sesteki sabit çiftleşme dışında başka bir bulguya rastlanmamıştır. 
EKG lerinde ritm siııuzal, sağ atrial genişleme ve sağ ventrikül bulguları ile bir
likte sağ eksen sapması ve inkomplet sağ dal bloku göze çarpmaktadır. Tele kar
diografılerinde tipik "snowmen" (kardanadam) manzarası mevcuttu. ECHO tel
kiklerinde geniş atrial septal defektieri ve genişlemiş sağ atrium ve sağ ventrikül
leri dışında sol atrium ve sol vcntrikül boyutlarının hipoplazik saptanması üze
rine anjiografık ölçümleri tercih edildi. Preop. ASTRUP değerleri ilk olguda 
Pa02:73 mmHg, PaC02: 36 mmHg, ikinci olguda Pa02:68 mmHg, PaC02: 34 
mmHg idi. Kesin tam kardiak kateteriza syonlar ile konuldu. Selektif pulmoner 
arter anjiografisi ilc ortak pulmoner vcnöz trunk gösterildi. Olguların kateteri
t.asyoıı bulguları Tablo r .k göstc rilmişt ir. 

Katt:leriuısyon ve anjioları sonucunda her iki olgunun sol innominat·· 
'-~nt: açılımlı suprakard:ak ıiptt -.. , . ?\ ~ ~, \,\.ıkla:-ı anlaş ıldı. Sağ ve sol kalp ha-
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Tablo: 1-

Pre. Op. Post. Op. 

1. Olgu 2. Olgu 1. Olgu 2. Olgu 
---

Pulmoner Arter fiJ/15 mmHg 6818 mmHg 55/12 mmHg fiJ/8 mmHg 
Sa#Ventrikül fiJ/6 mmHg 6818 mmHg 55/12 mmHg fiJ/8 mmHg 
SagAırium 12mmHg 15mmHg 5 mmHg B mmHg 
Sol Ventrikiil 80/lOmmHg 110/15 mmHg 70130 mmHg 85/36 mmHg 
Aort 80/50mmHg 110/50 mmHg 70/40 mmHg 85!50 mmHg 
PulmonerVR 55ARU 65ARU 
Sistemik VR 1250ARU 1600ARU 
Kardiak index 2.91 Vm!m2 2.fiJ Vm!m2 1.98 Vm/m2 1.72 Vm/m2 

Tablo: ll- TAPVR de Prognozu Etkileyen Faktörler 

1. Sol atriumun düşük komplians ve düşük rezervuar etkisi 
2. Sol ventrikülün normal prcdicted değerlerinden küçük olması 
3. Pulmoner vasküler resistansın yüksek olması 
4. Cerrahi teknik 
5. Pulmoner venöz dönüş obstrüksiyonu. 

cımleri selektif ventrikül enjeksiyonlarında hiplan sineanjiogramlarda (anterio
posterior ve lateral 60 fram/sec.) area-Iength metoduna dayanarak hesaplan
mıştır13.t5. Bulunan değerler normal öngörülen normal değerler ile karşılaştırıldı 
ve sonuçta hesaplanan değerler bu öngörülen normal değerlerin yüzdesi olarak 
ifade edildi. Öngörülen değerlerde % 120'nin üstü ve % 80'nin altı anormal ola
rak değerlendirildi. İlk olgumuzda sol ventrikül için % PN: % 69, ikinci olguda 
% PN: % 67, sol atrium için her iki olguda değerler % 32, sağ ventrikül hacimleri 

içinde ilk olguda % PN: % 180, ikinci olguda % 210 olarak saptandı. 

Açık kalp ameliyatına alınan hastalara median sternotomiyi takiben aort 
ve sikaval venöz kaniliasyon yapılarak pompaya girildi. 26 C sistemik hipotermi 
soğuk potasyum kardiyoplejisive topikal hipotermi uygulanarak kardiak arrest 
sağlandı.-Vent sol ventrikül apeksinden yerleştirildi. Sağ atrium ve ortak venöz 
trunktan sol innominate vene uzanan connecting ven ligatüre edildi, pulmoner 
ven trunku kalp kaldırılarak sol atriuma usulüne uygun şekilde anostomoz yapıl
dı, daha sonra sağ atriotomi ile atrial septal defektieri sağ atrium aleyhine olacak 
şekilde yama ile kapatıldı. Post op. bakım ünitesinde hastalar volüro respiratör
lerle kontrollu mekanik ventilasyona alındılar. Her iki hastaya takılan termodi-
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lüsyonlu Swan-Ganz kateterlerinden-yapılan ölçümlerde ameliyat günü ilk olgu
da değerler: CVP: 5 mmHg, PA: 55/12 mmHg, PCWP: 8 mmHg ve CI: 1.98 
l/min/m2 olarak belirlendi. İkinci olguda ise CVP: 8 mmHg, PA: 60/15 mmHg, 
PCWP: 11 mmHg, CI: 1.72 l/min/m2 olarak belirlendi. Ameliyat sonrası ilk olgu
da PCWP 12 saat sonra, ikinci olguda· ise 20 şaat sonra yükselmeye, sistemik ar-

• te~iyel basınçlar düşmeye başladı. Her iki hastaya yapılan sol kateterizasyon ile 
· sol ventriküle girilip sol ventrikülün end-diastolik basınçları kaydedildi. PCWP 

ile sol ventrikül end diastolik basınçl~rı arasında gradient saptanmadı. İlk olgu 
post.op 2. günde PCWP nin 30 mmHg ya yükselmesiyle pulmoner ödem, refrak
ter pulmoner yetersizlik ve düşük kalp debisi nedeniyle eks oldu. İkinci olgu ise 
post. op 3: günde PC~ nin 36 mmHg ya yükselmesi sonucunda aynı klinik ve 
patolojik nedenlerden-ex. oldu. . 

' Her iki blgunun otopsilerinde sol ventrikül kaYitelerinin normalin 1/3'ü 
kadar oldukları, sol ventrikÜl çevresinin normal olmasına karşın, kavitenin küçük 
oldu~-saptandı. Anastomoz hattında ve ortak pulmoner trunka açılan venlerde 

obstrüksiyona rastlanmadı. 

• l'n . TARTIŞMA 

1 

Sağ atrial ve ventriküler genişlemeler T APVR de gözlenen değişiklikler
dir. Sistemik ve pulmoner venöz dönüşün obstrüksiyonuna bağlı olarak gelişen 
pulmoqer' 1hipertansiyon, mevcuttur. Özellikle supradiyafragmatik T APVR de 
vertikal birleştirici v~_nin pulmoner arter ile sol ana bronş arasında sıkışması, bu 
birleştirici venin vena cava superiora ~çıldığı noktadaki stenozu veya herhangi 
bir yeı-,deki "kink" yapmas; buna neden olabilir16·18• Pulmoner hipertansiyon bu 
tip an~toı;nik obstrüksiyonu olmayan olgularda da, çok yüksek olmasa da mevcut 
olabilir.piğer olgular da pulmoner arter basınçları genellikle normaldir18• Pul
moner va,sküler obstrüktif hastalığa yenidoğan dönemi sırasında istisnaları bildi
rilı:iıe~e birlikte az rastlanır19• TAPVr deprognozu etkileyen faktörler Tablo: 
ll'de_ gös!erilmiştir. Sağ tarafta "belirtilen bu değişikliklere karşın sol atrium kavi-
tesi, aurikülün boyutları normal olmasına rağmen atrofiktir. Sol ventrikül boyut
tar) ~~rmal veya hafifçe azalmış olarak gözlenmektedir. Sol atriumun doğumdan 
hem~~sonra görülen küçük boyutları, ortak venin sol atriuma intra-uterin dö
nemde-ierçekleşen birleşmesindeki yetersizliğe bağlanmıştır16.20.21. Bu gelişim 
d~raklaması yalnız sol atrial kavite boyutlarını ilgilendirmekte, çünkü sol atrial 
appandiks normal kalmaktadır. 

~sağ atriumdan sol atriuma doğru oluşacak dolum, ventrikül sistolu sırasın
da atrio-ventriküler kapaklar kapalı olduklarından, bu iki odacığın komparativ 
distansibilitesine ve interatrial komünikasyonun büyüklüğüne bağlıdır. Sağ atriu

. mun büyük distansibilitesi bu odacığın kolayca dalmasını sağlar. Sol atrial dolum 
ise pasif bir olaydır, yüksek kampiian bir odacıktan daha az komplian olana doğ-



rudur. Bunun dışında sol atrial dolumu güçleştiren önemli bir faktör de, restrik
tif interatrial konünikasyonun varlığıdır. Normalin aksine ayrıca sol atrial "v" dal
gasının "a" dalgasından alçak olması bu odacığın sistolik dolumunun azaldığını 
gösterir. Ameliyattan sonra görülen düşük kardiak debi durumunu, sol atriumun 
zayıf komplians ve zayıf rezervuar fonksiyonuna bağlıyan ve savunan yazarlar var
dır12. Buna karşın sol atriumun ventriküler dotuma katkısının azalmış olmasına 
rağmen, pek çok olguda sol ventrikül dolumun normal veya normale yakın end
diastolik hacimlerle gerçekleştiğini gösteren ve savunan yazarlar da vardır10. Ba
zı olgularda ejeksiyon fraksiyonunun azalmış olması düşük sol ventriküler debiyi 
açıklıyabilir. 

Ameliyatın başarısını ortak pulmoner vcnle sol atrium arasında olabilecek 
en geniş anastomozun yapılması belirler. Buna rağmen sol atrial boyutların siste
mik debiye olumsuz etkisinin olmadığını savunanların deneyimlerini ve bizim de 
bu iki olguda saptadığımız şekilde küçük sol ventrikül kavitesinin önemini vurgu
lamak istediJc8·12. Bu çeşit olgularda sağ ve sol ventriküller arasında gittikçe arta
cak olan uyumsuzluk, total korreksiyondan sonra yaşamı engelliyecek önemli 
faktörlerden biri gibi görünmektedir. Hipertrolik ve geniş hacimli sağ ventrikü
lün atım hacminin ve ejeksiyon gücünün sol taraf kapasitesinden daha fazla ol
ması nedeniyle pulmoner yatak aşırı yüklenmeye uğrar ve pulmoner ödeme eği
lim artar. Bizim iki olguda da gözlediğimiz gibi, bu olaylar ameliyat sonrası 12. 
saatten sonra hızlanır. 

Yukarıda literatürlerde gösterildiği gibi, sol ventrikül kavitesinin küçük
lüğü ve sağ-sol ventriküller arasında artmış olan disproporsiyonun mortel unsur
lar olarak bu olguların cerrahisinde az rastlanmalarına karşın ne denli önemli ol
duklarını bir kez daha vurgulamak istedik. 
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