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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

izole ve kompleks kardiyak defektli inferiyor vena kava anomalisi olan iki olgu

Two cases with isolated and complex cardiac defects together with inferior vena cava anomaly
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OZET

inferiyor vena kava anomalileri nadir gériilen konjenital
anomalilerdir. Birgok farkli semptomla ortaya ¢ikabilmele-
rine ragmen, genellikle asemptomatiklerdir ve eslik ettigi
konjenital kalp anomalilerinin incelenmesi sirasinda rast-
lantisal olarak saptanabilirler. Kardiyak anjiyografi ve agik
kalp cerrahisi gibi invaziv islemlerden 6nce bu anomalile-
rin saptanmasi, zaman kaybi ve beklenmeyen komplikas-
yonlarin énlenmesi agisindan 6nemlidir. Ekokardiyografi-
de transabdominal kesitte saptanan, anjiyografi yapilan,
biri izole, digeri atriyo- ventrikiler septal defekt ile birlikte
olan, her ikisinde de suprarenal inferiyor vena kava yok-
lugu ve vena azigos devamligi saptanan iki olgu sunuldu.

Anahtar kelimeler: Vena kava inferiyor, transtorasik eko-
kardiyografi, anjiyografi.

GIRIS

Sistemik vendz doniis anomalileri klinik ve anato-
mik olarak heterojen bir grup vaskiiler malformas-
yondur.! Bu anomaliler siiperiyor vena kava (SVK),
inferiyor vena kava (IVK), azigos ven ve hepatik
venden olusan dort ana venin segmentlerinin ¢ok
sayida varyasyonu ile ortaya cikabilir.2 IVK nin ke-
sintiye ugramasi ancak vendz doniigiin azigos ven
ile devamlilik gostermesi, genellikle kardiyak ol-
mak tlizere diger konjenital anomalilere eslik eder,
izole konjenital vaskiiler anomali olarak goriilmesi
nadirdir’> Bu anomalide 1VK suprarenal diizeyde
kesintiye ugrar, kesintinin altindaki segmentin ve-
ndz doniisli, genislemis azigos veya hemiazigos ven
sistemi araciligi ile once siiperiyor vena kava, sonra
da sag atriyuma ulagir. Hepatik venler ise dogrudan
sag atriyuma bosalir.** Siklikla asemptomatik oldu-

ABSTRACT

Systemic venous anomalies are rare congenital anoma-
lies. Although they appear in different symptoms, they are
usually asymptomatic and they can be detected inciden-
tally during investigation of other congenital heart anoma-
lies. The knowledge of this kind of anomalies before car-
diac angiography and open heart surgery is important to
prevent time loss and unexpected complications. Echo-
cardiography transabdominal view is used and angiogra-
phy is performed for confirmation. We report two cases
in which absent suprarenal inferior vena cava with vena
azygos continuity was present. One is isolated and one is
present with cardiac atrioventricular septal defect.
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gundan genellikle klinik sorun yaratmaz, herhangi
bir nedenle yapilan radyolojik inceleme, operasyon
esnasinda veya postmortem saptanir.’® Transtorasik
ekokardiyografi sistemik vendz doniis anomalileri-
nin saptanmasinda yiiksek sensitivite ve spesifiteye
sahip olmasina ragmen, halen vaskiiler anomalile-
rin saptanmasinda konvansiyonel anjiyografi altin
standarttir.>® Yine de giinlimiizde ¢ogu konjenital
kalp anomalisine, ilave bagka bir tanisal incelemeye
gerek olmadan transtorasik ekokardiyografi sonucu
ile acik kalp cerrahisi uygulanabilmektedir. Bu tiir
anomalilerin preoperatif saptanmasi yapilacak giri-
simlerin planmasi ve beklenmeyen komplikasyon-
larin 6nlenmesi i¢in ¢ok dnemlidir, ayrica sistemik
vendz doniis anomalileri femoral venden sag kalp
kateterizasyonu yolu ile yapilan tanisal ve terapotik
islemleri zorlastirir.>*
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Nadir goriilen sistemik vendz doniis anoma-
lilerinin kompleks konjenital kalp hastaliklar ile
birlikteliginin diigiiniilmesi ve aranmas1 gerekmek-
tedir. Ancak izole olan tiplerinin daha da nadir ol-
masi, eslik eden semptom ve anomalinin olmamasi
tan1 olasiligini azaltmakta ve rastlantisal olmasina
neden olmaktadir. Bu nedenle izole ve kompleks
kardiyak anomali ile birlikte olan, ekokardiyografi
ile kolayca uygulanabilen transabdominal kesitlerle
tanist konulan iki olguyu sunuyoruz.

1. Olgu

Oksiiriik yakinmasi ile doktora bagvuran on dort
yasindaki kiz hasta, iifiirim saptanmasi nedeni ile
klinigimize gonderildi. Klinigime bagvurusunda ya-
kinmasi1 olamayan hastanin fizik muayenede agirlik
ve boy persentilleri normal, kalp hizi: 95/dk, solu-
num sayisi: 35/dk, pulmoner odakta 2/6° derecede
sistolik tflirim saptandi, diger sistemlerin muaye-
nesinde patoloji saptanmadi. Telekardiyografi ve
EKG normal saptandi.

Ekokardiyografi ile abdominal subkostal trans-
vers goriintiilerde aorta normal yerinde (orta hattin
hafifce solunda) izlendi, venéz damar liimeninin
orta hattin saginda ancak normal yerlesime (Resim
1) gore daha lateralde oldugu izlendi (Resim 2).
Aym bolgedeki longitudinal kesitlerde ise IVK’nin
normalde oldugu gibi hepatik venle birlesip sag
atriyuma agilmak (Resim 3) yerine, hepatik venin
tek basina sag atriyuma acildigi izlendi (Resim 4).
Sistemik vendz doniis anomalisi disinda patolojik
bulgu saptanmadi, iifiirim masum ifiirim olarak
degerlendirildi.
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Resim 1. Abdominal damarlar seviyesi, subkostal
kisa eksen ekokardiyografide IVK’nin normal gériin-
tusu. Aorta ve IVK olagan yerlesiminde. AO: abdominal
aorta, IVK: inferiyor vena kava, SP: spine, L: sol, R: sag
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Resim 2. Abdominal damarlar seviyesi, subkostal
kisa eksen ekokardiyografide vena azigos goérin-
tusl. Vendz damar lumeni orta hattin saginda ancak
normal IVK yerinden daha fazla laterale yerlesmis. AO:
abdominal aorta, VA: vena azigos, L: sol, R: sag
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Resim 3. Subkostal ekokardiyografide hepatik ve-
nin IVK ile birleserek sag atriyuma agildigi gériinti.
HV: hepatik ven, RA: sag atriyum, IVK: vena kava inferi-
yor, L: sol, R: sag
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Resim 4. Subkostal ekokardiyografide sag atriyu-
ma direkt acilan hepatik venin gértintlisu. HV: hepa-
tik ven, RA: sag atriyum, L: sol, R: sag
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Hastaya IVK yoklugu nedeniyle anjiyografi ya-
pildi. Anjiyografi; femoral venden opak madde ve-
rildi, suprarenal diizeyde VK nin olmadig1 izlendi,
opak maddenin vena azigos yolu ile SVK’ya ve sag
atriyuma gectigi izlendi (Resim 5). Hepatik venin
sag atriyuma agildig1 izlendi. Olgunun yapilan batin
USG’sinde polispleni, aspleni ve visseral organlar-
da situs anomalisi saptanmadi.

Vena Azigos

Resim 5. Vena azigosun SVK’ya ve sag atriyuma
acildigi anjiografi gortntlisti. Opak maddenin vena
azigos yolu ile SVK’ya ve sag atriyuma acildigini
izleniyor. SVK: superiyor vena kava

2. Olgu

On yedi yasinda kiz hasta, senkop ve ¢cabuk yorulma
yakinmasi ile basvurdu. Fizik muayenede VA: 47
kg (3-10p) Boy: 155 cm (10-25p), kalp hizi: 110/dk
solunum sayist: 40/dk, pulmoner odakta 3/6° dere-
cede sistolik tiflirlim saptandi. Diger sistem muaye-
neleri normaldi. Telekardiyografide kardiyomegali,
EKG’de QRS aks1 (—) 50°, sag ventrikiil hipertrofi
bulgular1 ve sag dal blogu saptandi. Yapilan trans-
torasik ekokardiyografisinde 28 mm primum ASD,
10 mm sinus venozus ASD, mitral kleft ve 1. derece
mitral yetmezlik, sag ventrikiil ¢ikis yolunda hafif
darlik saptandi.

Ekokardiyografi ile abdominal subkostal trans-
vers goriintiilerde aorta normal yerinde (orta hattin
hafifce solunda) izlendi, vendz damar liimeni orta
hattin saginda ancak normal yerlesime gore daha
lateralde oldugu izlendi. Subkostal abdominal uzun
eksen goriintiide IVK’nin sag atriyuma agilmadig1

goriildii ve dilate azigos ven, diyafram seviyesinde
posteriorda ve aortanin hafifce lateralinde izlendi.

Parsiyel A-V kanal defekti, sistemik doniis ano-
malisi tanilar1 alan olguya kardiyak kateterizasyon
yapildi. Kateter sag femoral venden ilerletildi, sup-
rarenal diizeyde inferiyor vena kavanin kesintiye
ugradig1 ve kateterin vena azigos yolu ile superiyor
vena kavaya acildig1 izlendi. Sag ventrikiil ¢ikis yo-
lunda hipertrofik kas bandlariin yaptig1 orta derece
darlik izlendi. Ana pulmoner arter ve dallar1 normal
izlendi, ortalama pulmoner ater basinct 30 mmHg
saptandi. Primum ASD, MY (mitral kleft) infundi-
buler PS, IVK nin suprarenal yoklugu, vendz donii-
slin vena azigos ile devam ettigi ve SVK’ya a¢ildig1
izlendi. Hepatik venin sag atriyuma izole acildigi
saptandi. Olgunun yapilan batin USG’sinde polisp-
leni, aspleni ve visseral organlarda situs anomalisi
saptanmadi. Kalp cerrahisi tarafindan opere edildi.
Olgu pediatrik kardiyoloji poliklinigimiz tarafindan
izlenmektedir.

TARTISMA

Sistemik ven6z doniis anomalileri izole olarak ge-
nellikle asemptomatikdir. Bu anomalilerin anato-
mik varyasyonu ¢ok sayidadir. Tek basina nadir
olarak semptom verirler ve izole olgularin cerrahi
diizeltilmesi gerekli degildir.>® Ancak kalbin venoz
girislerinin 6nceden dogru olarak saptanmasi, yapi-
lacak kardiyak kateterizasyon ve acgik kalp cerrahi-
sindeki kanulasyon gibi islemlerde ¢ok onemlidir.
Kalbin venoz girislerinin yanlis olusu ayrica elek-
trofizyolik calismalar, IVK ya filtre yerlestirilmesi,
transfemoral gecici pacemaker yerlestirme ve trans-
kateter valviiloplasti islemlerini zorlastirir. Glenn
operasyonu gibi sistemik—pulmoner arter arasinda
santlar bu hastalarda kontrendikedir.>** Konjenital
kalp hastalig1 olanlarda prevalansi %0.6-2 arasin-
da degismekte olup, bu oran normal populasyonda
%0.3’ten daha azdir.?

Embriyolojik orijinine gére IVK gestasyonun
6-8. haftasinda ti¢ cift fetal vendz sistemin flizyon,
regresyon ve orta hatta anastomozlart ile olusur. Bu
venler iki posterior kardinal ven, iki subkardinal ve
iki suprakardinal veni igerir. Embriyolojik orijinine
gore IVK hepatik, prerenal, renal ve postrenal ol-
mak {izere dort segmentten olusur. En sik goriilen
anomali IVK’nin infrahepatik segmentinin yoklugu
ve azigos devamliligi ile sag atriyum veya superiyor
vena kavaya drene olmasidir.>* IVK anomalilerinin
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cogunlugu asemptomatikdir. Ancak IVK’nin sol at-
riyuma drene oldugu anomalilerde siyanoz vardir,
ayrica IVK’nin infrarenal segmentinin yoklugu ile
olan anomalilerde alt ekstremitelerde tekrarlayan
derin ven trombozu, bilaterel vendz yetmezlige ne-
den olabilir.*?

Inferiyor vena kava kesintisi ve azigos ven
devamliligr ile kompleks siyanotik kalp hastalik-
lar1, dekstrokardi, septal defektler, pulmoner arter
stenozu, tek atriyum, situs anomalileri, ¢ift ¢ikigh
sag ventrikiil ve anormal pulmoner vendz doniis
anomalileri birlikteligi sik gorilir.®!? Ayrica kar-
diyovaskiiler sistem anomalileri disinda, polispleni
sendromu, sag akcigerin minér fissiiriiniin bulun-
mamast gibi durumlarla birlikteligi olabilir.’*¢ Bu
anomali visseral heterotaksi ve polispleni sendrom-
larinin varligr icin mitkemmel bir belirte¢ sayila-
bilir.” Van Praaght ve arkadaglari 46 polispleni ile
birlikte heterotaksi sendromu olgusunun postmor-
tem incelemesinde VK kesintisini 39 olguda (%85)
saptamuslardir.’

Inferiyor vena kavanin suprarenal segmentinin
yoklugu ve azigos ven devamlilig1 yukarida belirtil-
digi gibi genellikle kardiyak ve visseral anomalilere
eslik etmektedir. Invaziv olmayan ekokardiyografi
ile degerlendirmede ven6z anormalligin saptanma-
st atriyal situs anomalilerinin taninmasina yardime1
olur. Bunun yani sira iist batin ultrasonografi ince-
lenmesinde polispleni ve aspleni saptanmasi atriyal
situs ve vendz anomali aramada degerli bir yol gos-
tericidir.

Olgularimizdaki vendz doniis anomalile-
11 transtorasik ekokardiyografi kolayca subkostal
kesitlerden saptanmistir. Olgularimizdan ikincisi
kardiyak defekti nedeniyle (6zellikle sag ventrikiil
c¢ikis yolu darlig1) hemodinamik ve anjiyografik in-
celemeye ihtiya¢ gostermekte idi, birinci olgumuza
ise anjiyografi 6ntanimizin dogrulanmasi amaciyla
yapild.

Venoz vaskiiler anomaliler, BT anjiyografi,
MRI, radyoniiklid ¢alisma gibi degisik tan1 yontem-
leri ile saptanabilirler, bu radyolojik incelemelerle
rastlantisal olarak ortaya g¢ikarilan olgular da var-
dir>¢

Anjiyografi altin standart olmasina ragmen,
cerrahi bir diizeltme disiiniilmiiyorsa diger tan

yontemlerinden daha fazla invaziv olmasi nede-
niyle genellikle ilk segcenek olmamaktadir. MRI
ve tomografi anjiyografiye gore daha az invaziv
yontemler olmasina ragmen pahalidir. Ekokardi-
yografi invaziv olmayan yontemdir ve MRI ve to-
mografiye gore daha kolay uygulanabilir. Ayrica
vendz doniis anomalilerinde yiiksek sensitivite ve
spesifiteye sahiptir. Olgularimizda ekokardiyografi
ile vendz anomaliler saptandiktan sonra anjiyografi
yapilmistir. Bu anomaliler semptom vermedigi i¢in
rutin laboratuar incelemeleri sirasinda gdzden kagi-
rilabilme olasilig1 vardir veya dilate olmus azigos
ven gogiis grafisinde adenopati, parakardiyak veya
mediyastinel kitle olarak da yanlig yorumlanabilir.>’

Invaziv olmayan bir teknik olan ekokardiyog-
rafi ile vendz konjenital anomalilerin saptanma ola-
siliginin artacagini ve olgu sayilariin artmasi ile bu
anomalilerin daha invaziv tani yontemlerine daha
az ihtiya¢ duyarak kesin tanisin1 yapilabilecegini
diisiinmekteyiz. Bu anomalilerin 6nceden saptan-
mamast nedeniyle yapilacak islemlerdeki zaman
kaybi1 ve komplikasyonlar da 6nlenmis olacaktir.
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