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OZET

Total anormal pulmoner ven doniiy anomalilerinde kalbin sol tarafi-
min yetersiz gelismesi stk rastlamilan  bir durum defildir. Her ne kadar
sol atrium kiiciik olsa da onak pulmoner ven odacafimin sol atriuma
anastomozu genellikle bu durumu telafi eder. Buna karsilik sol ventrikii-
liin boyutlanmin  kiigiikliigi hastalann total tamirden sonraki erken Oliimle-
rinden sorumlu daha o6nemli bir fakior olarak goze carpmaktadir.

Anahtar Kelime: Total anormal pulmoner ven doniis anomalisi
(TAPVR).

SUMMARY

Effects of Hypoplasic Left Veniricul on Prognosis in the Cases of Total
Anomalous YVenous Drainage

Underdevolepment of the left side of the heart in total abnormal
pulmonary venous return is not common. Altough the left atrium is of-

*  Kardiyoloji Demcjinin Arabk 1958 toplantisinda sunulmugtur.
**  [stanbul Gogils-Kalp-Damar Cerrahisi Merkezi, Kardiovaskiiler Cerrahi
Klinigi.
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ten small in TAPVR in corperation of common pulmonary venous
chamber usually compansates for this. On the other hand the small
size of the left ventricule usually is a more significant factor in the
early deaths of patients after total correction.

Key word: Total abnormal pulmonary venous retum (TAPVR).

Total anormal pulmoner ven doniig anomalisi 200 y1l 6nce Wilson! tara-
findan tarif edilmesine kargin, oldukga nadir rastlanan bir konjenital kalp defek-
tidir.

Klinik ve patolojik calismalar hastah@n kotii bir prognoza sahip oldugunu
ve oliimiin genellikle yenidogan doneminde goriildiigiinii ortaya koymugturz"‘.
Cerrahi tamir igin yapilan ilk girisimler yitksek mortalite gostermelerine
karsin®7, son bildiriler kiigiik hastalarda dahi cerrahi sonuglarin gittikge iimit ve-
rici olduklarim ortaya koymaktadir®12. Bircok cerrah ameliyatlarda sol atrium ve
ventrikiiliin normal boyutlarindan daha da kiigiik olduklarim belirtmiglerdir. Sol
kalp odaciklarimin kiigitk boyutlar ve anormal fonksiyonlar: her zaman sonucu
etkileyen kritik faktorler olarak belirlenmigtir. Bu yazida bildirdigimiz iki olguda
ameliyat sonrasi erken donemde rastlanan diisiik kardiak debi ve buna bagh ola-
rak gelisen Olimlerin kiigiik non komplian sol atriumlardan ziyade, kiigiik ve st-
nirli kompliansa sahip sol ventrikiillerine bagh oldugunu saptadik.

OLGULAR

Olgulaninizdan biri 7 yaginda kiz gocugu, digeri 28 yaginda erkektir. Her
ikisinin de efor dispnesi ve garpinti yakinmalan vardi. Fizik muayenede dinle-
mekle sternum sol kenari boyunca 2/6 siddetindeki sistolik iifiiriim ve pulmoner
odaktaki 2. sesteki sabit ciftlesme diginda bagka bir bulguya rastlanmamustir.
EKG lerinde ritm sinuzal, sag atrial genisleme ve saf ventrikiil bulgular ile bir-
likte sag cksen sapmasi ve inkomplet sag dal bloku goze garpmaktadir. Tele kar-
diografilerinde tipik "snowmen" (kardanadam) manzarasi mevcuttu. ECHO tet-
kiklerinde genig atrial septal defektleri ve geniglemis saf atrium ve sag ventrikil-
leri diginda sol atrium ve sol ventrikiil boyutlarinin hipoplazik saptanmasi ize-
rine anjiografik dlgiimleri tercih edildi. Preop. ASTRUP degerleri ilk olguda
Pa02:73 mmHg, PaCO2: 36 mmHg, ikinci olguda Pa02:68 mmHg, PaC02: 34
mmHg idi. Kesin tam kardiak kaicterizasyonlar ile konuldu. Selektif pulmoner
arter anjiografisi ilc ortak pulmoner vendz trunk gosterildi. Olgularin kateteri-
casyon bulgular: Tablo I'Je gsterilmigtir.

Katcterizasyon ve anjiolart sonucunda her iki olgunun sol innominat:
vene agihmh suprakardiak tipte 7 A7V R otduklan anlugidi. Sag ve sol kalp ha-
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Tablo: I-

Pre. Op. Post. Op.

1. Olgu 2. Olgn 1. Olgu 2. Olgu
Pulmoner Arter  60/15 mmHg 68/8 mmHg 55/12 mmHg 60/8 mmHg
Sag Ventrikiil 60/6 mmHg 68/8 mmHg 55/12 mmHg " 60/8 mmHg
Sag Atrium 12 mmHg 15 mmHg 5 mmHg 8 mmHg
Sol Ventrikiil 80/10 mmHg 110/15 mmHg 70/30 mmHg 85/36 mmHg
Aort 80/50 mmHg 110/50 mmHg 70/40 mmHg 85/50 mmHg
Pulmoner VR. 55 ARU 65 ARU
Sistemik VR. 1250 ARU 1600 ARU ¥
Kardiak index 2.91 lm/m? 2.60 Ym/m? 1.98 I/m/m? 1.72 Ym/m?

Tablo: Il- TAPVR de Prognozu Etkileyen Faktorler

Sol atriumun diigitk komplians ve diigitk rezervuar etkisi

Sol ventrikiiliin normal predicted degerlerinden kiigiik olmas
Pulmoner vaskiiler resistansin yiiksek olmast

Cerrahi teknik

Pulmoner vendz doniig obstritksiyonu.

pp el R

aimleri selektif ventrikiil enjeksiyonlarinda biplan sineanjiogramlarda (anterio-
posterior ve lateral 60 fram/sec.) area-length metoduna dayanarak hesaplan-
mugtir 1315, Bulunan degerler normal 6ngbriilen normal degerler ile kargilagtirild:
ve sonugta hesaplanan degerler bu dngoriilen normal degerlerin yiizdesi olarak
ifade edildi. Ongoriilen degerlerde % 120°nin iistii ve % 80’nin alt anormal ola-
rak degerlendirildi. ilk olgumuzda sol ventrikiil i¢in % PN: % 69, ikinci olguda
% PN: % 67, sol atrium igin her iki olguda degerler % 32, sag ventrikiil hacimleri
icinde ilk olguda % PN: % 180, ikinci olguda % 210 olarak saptand.

Acik kalp ameliyatina alinan hastalara median sternotomiyi takiben aort
ve sikaval venoz kaniilasyon yapilarak pompaya girildi. 26 C sistemik hipotérmi
soguk potasyum * kardiyoplejisive topikal hipotermi uygulanarak kardiak arrest
saglands. Vent sol ventrikiil apeksinden yerlestirildi. Sag atrium ve ortak vendz
trunktan sol innominate vene uzanan connecting ven ligatiire edildi, pulmoner
ven trunku kalp kaldinlarak sol atriuma usuliine uygun sekilde anostomoz yapil-
di, daha sonra sag atriotomi ile atrial septal defektleri sag atrium aleyhine olacak
sekilde yama ile kapatildi. Post op. bakm iinitesinde hastalar volim respirator-
lerle kontrollu mekanik ventilasyona alindilar, Her iki hastaya takilan termodi-
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liisyonlu Swan-Ganz kateterlerinden: yapilan dlgiimlerde ameliyat giini ilk olgu-
da degerler:' CVP: 5 mmHg, PA: 55/12 mmHg, PCWP: 8 mmHg ve CI: 1.98
 Ymin/m? olarak belirlendi. ikinci olguda ise CVP: 8 mmHg, PA: 60/15 mmHg,
PCWP: 11 mmHg, CI: 1.72 I/min/m?2 olarak belirlendi. Ameliyat sonrasi ilk olgu-
da PCWP 12 saat sonra, ikinci olguda ise 20 saat sonra yitkselmeye, sistemik ar-
Ateriyel basinglar dilsmeye baslad:. Her iki hastaya yapilan sol kateterizasyon ile
- sol ventrikiile girilip sol ventrikiilin end-diastolik basinglari kaydedildi. PCWP
ile sol ventrikiil end diastolik basinglar1 arasinda gradient saptanmadi. ilk olgu
post.op 2. ginde PCWP nin 30 mmHg ya yiikselmesiyle pulmoner ddem, refrak-
ter pulmoner yetersizlik ve digiik kalp debisi nedeniyle eks oldu. ikinci olgu ise

post. op 3. giinde PCWP nin 36 mmHg ya yitkselmesi sonucunda ayn klinik ve
patolojik nedenlerden ex. oldu.

Her iki blgunun otopsilerinde sol ventrikil kavitelerinin normalin 1/3'd
kadar olduklar, sol ventrikiil gevresinin normal olmasina kargin, kavitenin kiigiik

oldugu saptandi. Anostomoz hattinda ve ortak pulmoner trunka agilan venlerde
obstriiksiyona rastlanmadi.

TARTISMA

Sag ‘atrial ve ventrikiller geniglemeler TAPVR de gozlenen degisiklikler-
dir. Sistemik ve pulmoner vendz doniisiin obstriiksiyonuna bagh olarak gelisen
pulmoner ;hipertansiyon. mevcuttur. Ozellikle supradiyafragmatik TAPVR de
vertikal birlestirici,venin pulmoner arter ile sol ana brong arasinda sikigmast, bu
birlegtirici venin vena cava superiora agildifs noktadaki stenozu veya herhangi
bir yerdeki "kink" yapmas: buna neden olabilir!®!8, Pulmoner hipertansiyon bu
tip anatomik obstritksiyonu olmayan olgularda da, gok yiiksck olmasa da mevcut
olabilir. Diger olgular da pulmoner arter basinglar: genellikle normaldir'®, Pul-
moner vaskiiler obstriiktif hastaha yenidogan donemi sirasinda istisnalar: bildi-
rilmekle birlikte az rastlanir'®. TAPVr deprognozu etkileyen faktorler Tablo:
II'de gosterilmistir. Sag tarafta belirtilen bu degisikliklere karsin sol atrium kavi-
tesi, aurikiiliin boyutlar: normal olmasina ragmen atrofiktir. Sol ventrikiil boyut-

a ‘lars normal veya hafif¢e azalmig olarak gozlenmektedir. Sol atriumun dogumdan

hcmcﬁ’sonra goritlen kiigiik boyutlar, ortak venin sol atriuma intra-uterin do-
nemde ‘gergeklesen. birlesmesindeki yetersizlige baglanmistir!629-21, Bu gelisim

dmgklamasn yalniz sol atrial kavite boyutlarin ilgilendirmekte, ciinkii sol atrial
appandiks normal kalmaktadir. .

Sag atriumdan sol atriuma dogru olusacak dolum, ventrikiil sistolu sirasin-

d.:a atrio-ventrikiller kapaklar kapali olduklarindan, bu iki odaciin komparativ
distansibilitesine ve interatrial komiinikasyonun biyiikliigiine baghdir. Sag atriu-

- mun bilyiik distansibilitesi bu odacigin kolayca dolmasin: sagilar. Sol atrial dolum
: ise pasif bir olaydir, yitksck komplian bir odaciktan daha az komplian olana dog-




rudur. Bunun disinda sol atrial dolumu giiglestiren 6nemli bir faktor de, restrik-
tif interatrial kominikasyonun varhifidir. Normalin aksine ayrica sol atrial "v" dal-
gasin "a" dalgasindan algak olmasi bu odacifin sistolik dolumunun azaldigim
gosterir. Ameliyattan sonra goriilen diigiik kardiak debi durumunu, sol atriumun
zayif komplians ve zayif rezervuar fonksiyonuna bagliyan ve savunan yazarlar var-
dir'2, Buna kargin sol atriumun ventrikiiler doluma katkisinin azalmig olmasina
ragmen, pek gok olguda sol ventrikill dolumun normal veya normale yakin end-
diastolik hacimlerle gerceklestigini gosteren ve savunan yazarlar da vardir'”. Ba-
z1 olgularda ejeksiyon fraksiyonunun azalmig olmasi diigiik sol ventrikiiler debiyi
agikhyabilir.

Ameliyatin bagarisimi ortak pulmoner venle sol atrium arasinda olabilecek
en genig anastomozun yapilmasi belirler. Buna ragmen sol atrial boyutlarin siste-
mik debiye olumsuz etkisinin olmadifin1 savunanlarin deneyimlerini ve bizim de
bu iki olguda saptadigamiz sekilde kiigiik sol ventrikiil kavitesinin 6énemini vurgu-
lamak istedik®12. Bu gesit olgularda saj ve sol ventrikiiller arasinda gittikge arta-
cak olan uyumsuzluk, total korreksiyondan sonra yasamu engelliyecek onemli
faktorlerden biri gibi goriinmektedir. Hipertrofik ve genis hacimli sag ventrikii-
liin atim hacminin ve ejeksiyon giiciiniin sol taraf kapasitesinden daha fazla ol-
masi nedeniyle pulmoner yatak agir1 yitklenmeye ugrar ve pulmoner 6deme egi-
lim artar. Bizim iki olguda da gdzledifimiz gibi, bu olaylar ameliyat sonrasi 12.
saatten sonra hizlanir.

Yukarida literatiirlerde gosterildigi gibi, sol ventrikiil kavitesinin kiigiik-
liigii ve sag-sol ventrikiiller arasinda artmug olan disproporsiyonun mortel unsur-
lar olarak bu olgularin cerrahisinde az rastlanmalarina kargin ne denli 6nemli ol-
duklarini bir kez daha vurgulamak istedik.
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