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GIRIŞ

Total anormal pulmoner venöz bağlantı (TAPVC) 
pulmoner venlerin sağ atrium veya sağ atriuma 
açılan yapılara bağlandığı fakat hiç birinin sol at-
rium ile bağlantısının olmadığı bir kardiyak mal-
formasyondur. Doğumdan sonra sağkalım için 
interatrial bağlantı şarttır. Bu bağlantı da atriyal 
septal defekt (ASD) veya patent foramen ovale 
(PFO) ile sağlanır. Pulmoner venöz sistemdeki 
ciddi obstrüksiyon tedavi edilmezse pulmoner 
ödem ve kardiyojenik şok ile sonuçlanır.

VAKA-1

4 aylık kız hasta dış merkezden siyanoz nedeni 
araştırılmak üzere merkezimize sevk edildi. Has-
tanın hikayesi sorgulandığında doğumdan sonra 
bir sıkıntısının olmadığı term olarak normal va-
jinal doğum ile 3100 gr olarak doğduğu, doğar 
doğmaz ağladığı, canlandırma ihtiyacı olmadığı 
ve postnatal birinci gün taburcu olduğu öğrenildi.

Hastanın 3 aylık olana kadar herhangi bir prob-
lemi olmamış. 3. ayda kilo alımı durmuş. Emerken 
yorulma, sık nefes alma, dispne başlamış. Hasta 
bu süreçte 2 kere pnömoni öntanısı ile hospitalize 
edilmiş. Antibiyoterapi sonrası taburcu olmuş.

Hastanın ilerleyen günlerde ağlarken morarma 
ve dispne şikayetleri artmış. Dış merkezde yapılan 

muayenede kardiyak üfürüm duyulan hasta kon-
jenital kalp hastalığı öntanısı ile merkezimize sevk 
edilmiş.

Hastanın gelişinde yapılan muayenede, 4550 
gr kız hasta, nabız 135 atım/dk, arteryal tansi-
yon 62/42 mm-Hg sol koldan, 4 ekstremite tan-
siyonunda anlamlı fark yok, saturasyon preduktal 
%80, postduktal %78. Solunum sayısı 55 atım/da-
kika.

Yapılan ekokardiyografide (EKO)saptanan pa-
tolojik bulgular,
•	 Sol atrium arka duvar komşuluğunda 4 pulmo-

ner veninde açıldığı ortak venöz kese, burdan 
çıkan vertikal ven aracılığıyla geniş innomina-
te ven ve superior vena kava (SVC) yoluyla sağ 
atriuma pulmoner venöz dönüş varlığı

•	 Sağ ventrikül (RV) ve sağ atrium (RA) normal-
den ileri derecede geniş, sol atrium (LA) belir-
gin küçük izlendi. RA çapları 33x26 mm, LA 
çapları 14x12 mm olarak ölçüldü.

•	 High venosum bölgeye yakın 3 mm sol-sağ 
şantlı atriyal septal defekt (ASD)

•	 1-2 derece triküspit yetmezliğinden (TY)sisto-
lik arter basıncı 65-70 mm-Hg
SONUÇ: Suprakardiyak TAPVC, Restriktif 

ASD, Ağır Pulmoner Hipertansiyon(PH)
Hasta servise yatırılıp preop hazırlıkları yapıl-

dıktan sonra operasyona alındı. Hastaya supra-
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•	 Paroksismal pulmoner hipertansiyonu önle-
mek için en az 36 saat fentanil infüzyonu kul-
lanılmalıdır.

•	 İnhale NO pulmoner hipertansiyonun önlen-
mesinde etkilidir ve sistemik hipotansiyon yan 
etkisi minimaldir. Bu sebeple diğer pulmoner 
vazodilatör ilaçlara üstündür.(30)

Sonuçlar
Tamir sonrası pulmoner ven stenozu kötü 

prognoz için risk faktörüdür. En sık semptom 
progresif dispnedir. Tamir sonrası oluşan pul-
moner ven stenozu cerrahi müdahale gerektirir. 
Anastomoza bağlı oluşan endokardiyal fibrotik 
dokunun rezeksiyonu, yama ile daralmış venin 
genişletilmesi gerekmektedir. Bu stenozu önle-
mek için dikişsiz teknikle anastomoz fikri ortay 
atılmıştır. Bu teknik pulmoner venlere dikiş ko-
nulmazsa intima hiperplazinin azalacağı fikrine 
dayanmaktadır.

Özet olarak TAPVC geniş spektrumlu bir 
hastalık grubudur. İzole olabildiği gibi kompleks 
kardiyak anomalilerle beraber görülebilir. İzole 
formun cerrahi sonuçları yıllar geçtikçe sürekli 
iyileşmiş ve uzun süreli sağkalım sağlamaktadır. 
Cerrahi sonrası en sık görülen komplikasyonlar 
pulmoner ven stenozunun giderilmesinde kulla-
nılan dikişsiz tekniğin sonuçları iyidir ve primer 
TAPVC tamirinde kullanımı yarar sağlamaktadır.
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