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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Yenidoganda fonksiyonel pulmoner atrezi

Functional pulmonary atresia in newborn

Erkut Oztiirk, Yakup Ergiil, Cansaran Tanidir, Ender Odemis

OzZET

Fonksiyonel pulmoner atrezi (FPA) nadir gorilen klinik
bir durumdur. Yapisal olarak yenidogan doneminde pul-
moner arter basincinin sag ventrikil basincindan yiiksek
oldugu bazi olgularda pulmoner kapagin tam olarak acil-
mamasidir. intakt ventrikiillii anatomik pulmoner atreziler-
den spesifik tedavi bigimlerinin farkli olmasindan dolayi
ayirt edilmelidir. Bu yazida ciltte siyanoz ile basvurarak
biri anatomik olarak normal saptanmig, digerinde Ebste-
in anomalisi tanisi konulup izlenen iki FPA olgusu sunul-
mustur.

Anahtar kelimeler: Yenidogan, fonksiyonel pulmoner at-
rezi

GIRIS

Yenidogan doneminde artmig perinatal pulmoner
vaskiiler direng, yetersiz sag ventrikiil enjeksiyonu
ve siddetli trikiispit yetersizligine yol agan fonksi-
yonel pulmoner atreziye (FPA) sebep olur.! FPA’da
pulmoner kapak normal olmasina ragmen sag ven-
trikiil yliksek pulmoner vaskuler diren¢ karsisinda
akcigerlere yeterli kan gonderemez ve akciger kan
akimi duktus arteriosus yoluyla olmaktadir.

Fonksiyonel pulmoner atrezi, genellikle Ebs-
tein anomalisi, trikiispid displazisi, Uhl anomalisi
veya gecici miyokardiyal iskemi ile iliskili nispeten
nadir goriilen bir klinik durumdur. Bununla birlikte
literatiirde anatomik olarak normal kalbe sahip ye-
nidoganlarda da goriilebilecegi bildirilmistir.>*

Bu yazida ciltte siyanoz ile bagvuran ekokar-
diyografide biri anatomik olarak normal saptanmis,
digerinde Ebstein anomalisi tanist konulup izlenen
iki yenidogan olgusu sunularak FPA’nin klinik 6ne-
mine dikkat ¢ekilmek istenmistir.

ABSTRACT

Functional Pulmonary Atresia (FPA) is a rare clinical con-
dition. In the newborn period, pulmonary valve can not
open completely when the pulmonary artery pressure
higher than the right ventricle pressure. FPA have to be
differentiated than anatomic pulmonary atresia in which
ventricules are intact, because of different treatment strat-
egies.

In this article, two FPA cases were presented. They ad-
mitted to the hospital with cyanosis. One of them was de-
termined anatomically as normal and the other one had
Ebstein Anomaly.
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OLGULAR
Olgu I

Bagka bir merkezde normal spontan dogumla term
olarak 3100 gram, 1.dakika APGAR 8.5. dakika
APGAR 10 olarak dogan kiz bebek postnatal ya-
pilan muayenesinde ifliriim duyulmasi, aglarken
morarmasi olmasi nedeniyle hastanemiz ¢ocuk kar-
diyoloji klinigine konsulte edildi. Olgunun yapilan
fizik muayenesinde siyanozu, tasipnesi ve ozellikle
pulmoner odakta belirgin 3/6 erken sistolik tiftirii-
mi mevcuttu. Hastanin saturasyonu %60 ve kan
gazinda hafif respiratuvar asidoz (pH 7,30, pCO,
60 mmHg, HCO, 21) mevcuttu. Telekardiyografide
Kardiyotorasik index 0,65, pulmoner vaskiiler imaj-
da belirgin artis vardi. Postnatal 24. saatte yapilan
ekokardiyografide intrakardiyak anatomi normal,
patent duktus arteriosus (PDA), onemli derecede
trikiispit yetersizligi ve trikiispit yetersizligi yoluy-
la dlgiilen sag ventrikiil basinct 50 mmHg olarak
saptandi. Pulmoner kapak boyunca antegrad akim
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yoktu. Ancak diyastol boyunca hafif bir pulmoner
regurjitasyon gozlendi. Olguya PGE, infuzyonu
baslandi. Yogun bakim iinitesinde giinliikk olarak
takip edilen hastanin PGE, infuzyonu 3.haftada
kesildi. Takibinin 30.giinlinde yapilan transtorasik
ekokardiyografide duktusun kapandigi, normal an-
tegrad pulmoner akimin oldugu saptandi. Diizenli
poliklinik kontroliine gelmesi Onerilerek postnatal
33.gilinde taburcu edildi. On iki aylik olan olgunun
takibi devam etmektedir.

Olgu II

Bagka bir merkezde C/S ile 2900 gram olarak term
dogan bebegin postnatal muayenesinde tiim viicut-
ta siyanozu gozlenmesi iizerine tarafimiza konsulte
edildi. Yapilan fizik muayenesinde 2/6 erken sisto-
lik tfiirimii mevcuttu. Hastanin saturasyon %70,
kan gazi normaldi. Telekardiyografide Kardiyoto-
rasik index 0,60, pulmoner vaskiiler imajda artis
vardi. Postnatal 8. saatte yapilan ekokardiyografi-
de Ebstein anomalisi, 6nemli trikiispit yetersizligi,
PDA, pulmoner kapak yapis1 ve hareketleri normal
olmasina ragmen antegrad akim yoklugu saptandi.
PGE, infuzyonu 0,005 mikrogram/kg/dk dozunda
olacak sekilde baslandi ve 2. haftada kesildi. Taki-
binin 21.gilinlinde yapilan ekokardiyografide duktu-
sun kapandigi, normal antegrad pulmoner akimin
basladig1 gozlendi. Sekiz aylik olan olgunun takibi
devam etmektedir.

TARTISMA

Fonksiyonel pulmoner atrezi yapisal olarak normal
olan pulmoner kapaklarin sag ventrikiil ejeksiyonu
sirasinda agilmamasi ile karakterizedir. Literatiir-
de sinirli sayida olguda bildirilmistir. Tanis1 eko-
kardiyografide doppler akimda pulmoner kapagin
proksimalinden geriye dogru pulmoner yetersizlik
akimimin goriilmesi, normal veya genis sag ventri-
kiil ¢ikim yolu, pulmoner arter ¢aplarinin normal
boyutta veya genislemis olmasi, normal veya genis-
lemis pulmoner arterler, PDA’nin normal morfoloji-
de olmas1 ve pulmoner kapagin infindubulum igine
dogru prolapsusu bulgularinin goériilmesi ile konul-
maktadir.?

Fonksiyonel pulmoner atrezi yenidogan doéne-
minde siyanoza yol acan nadir patolojilerden biridir.
Yenidogan doneminde pulmoner arter basincinin
sag ventrikiil basincindan yiiksek oldugu persistan
pulmoner hipertansiyon, patent duktus arteriosus ve

trikiispit kapak bozuklugu tanili bazi olgularda pul-
moner kapak tam agilmayarak FPA’ya neden olabi-
lir.!

Gecmis yillarda FPA’nin tanimlanmasinda an-
jiografik degerlendirme 6n planda iken giliniimiiz-
de iki boyutlu ve renkli doopler Ekokardiyografi
tanimlamada ¢cogu zaman yeterli olmaktadir. Ayri-
ca ekokardiyografi FPA'nin benzer klinik bulgular
gosteren intakt ventrikiilli anatomik pulmoner at-
rezilerden ayrilmasinda kritik role sahiptir. FPA’da
anatomik olarak normal pulmoner kapak ve sag
ventrikiil ¢ikis yolu bulunmasi ve pulmoner kapak
yaprakgiklarinin sistolde agilmazken, diyastolde ka-
cak olusturmasi gibi bulgularla anatomik pulmoner
atreziden ayrilmaktadir.’

Fonksiyonel pulmoner atrezi’de asil tedavi pul-
moner vaskiiler direnci diisiiren medikal tedavi iken
anatomik pulmoner atrezide kateterizasyon veya
cerrahi miidahaledir. Bu nedenle hastalara uygun
tedavinin baglanmasi i¢in dogru tan1 ¢ok 6nemlidir.

Fonksiyonel pulmoner atrezi’de en dnemli so-
run pulmoner hipertansiyon krizleridir. Eger pulmo-
ner hipertansiyon krizi ortaya ¢ikarsa sildenafil, Nit-
rik oksit (NO) tedavisi ve Ekstrakorporal Membran
Oksijenasyon (ECMO) ile basarili sonuglar alindigi
bildirilmistir.®

Fetal USG’de sag atriyum genislemesi, sag
ventrikiil hipertrofisi ve ciddi trikiispit yetersizligi
saptanmasi sonucu prenatal olarak FPA tanisi konu-
lan olgular bildirilmistir.”

Sonug olarak yenidogan doéneminde FPA’nin
anatomik pulmoner atrezilerden tedavi bigimlerinin
farkli olmasindan dolayr ayirt edilmesi gerekmek-
tedir.

KAYNAKLAR

1. Newfeld EA, Cole RB, Paul MH. Ebstein’s malformation of
the tricuspid valve in the neonate. Functional and anatomic
pulmonary outflow tract obstruction. Am J Cardiol 1967,
19(5): 727-31.

2. Freedom RM, Culham G, Mose F, Olley PM, Rowe RD. Dif-
ferentiation of functional and structural pulmonary atresia:
Role of aortography. Am J Cardiol 1978; 41(5): 914-20.

3. Yetman AT, Freedom RM, McCrindle BW. Outcome in cya-
notic neonates with Ebstein’s anomaly. Am J Cardiol 1998;
81(6): 749-54.

4. Tumbarello R, Adatia I, Yetman A, Boutin C, Izukawa T,
Feedom RM. From functional pulmonary atresia to right

ventricular restriction. Long term follow up of Uhl’s anom-
aly. Int J Cardiol 1998; 67(2):161-4.

Dicle Tip Derg / Dicle Med J

www.diclemedj.org

Cilt / Vol 39, No 4, 591-593



E. Oztirk ve ark. Yenidoganda fonksiyonel pulmoner atrezi 593

5. Lee CL, Hsieh KS, Huang TC, Lin CC, Choong CS. Rec- with extracorporea membrane oxygenation. Am Heart J
ognition of functional pulmonary Atresia by color Doppler 1990; 119(4): 980-2.
echocardiography. Am J Cardiol 1999; 83(6): 987-88. 7. Almeida-Filho OC, Schmidt A, Marin-Neto JA, Maciel BC.
6. Weinhaus L, Jureidini S, Nouri S, Connors RH. Functional Functional pulmonary atresia in a newborn with normal in-
pulmonary atresia: Color flow recognition and treatment tracardiac anatomy. Pediatr Cardiol 2002;23(6):647-9.

Dicle Tip Derg / Dicle Med J www.diclemedj.org Cilt / Vol 39, No 4, 591-593



