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Hipoplastik Sag Ventrikiil, Trikiispit Atrezisi,
Subaortik Ventrikiiler Septal Defekt ve Biiyiik
Arterlerin D-Transpozisyonu Olan Cift Cikish Sol
Ventrikiil; 2-D Ekokardiyografik Tam
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OZET

Cift ¢ikigh sol ventrikiil, cesitli anatomik tiplerinin oldugu ¢ok nadir bir konjenital kardiyak anomalidir. Bu olgu
sunumunda aorta ve pulmoner arteri sol ventrikiilden ¢ikan iki giinliik bir erkek bebek tartisildi. Olgumuzda
goriilen konjenital kalp hastaligi anomalileri arasinda; iyi gelismis bir pulmoner arterin arkadan ve soldan
cikmasi, aortanin onden ve sagdan c¢ikmasi (Biiyiik arterlerin d-transpozisyonu), ostium sekundum tipi atriyal
septal defekt, trikiispit atrezisi, siddetli hipoplastik sag ventrikiil, subaortik ventrikiiler septal defekt, normal
pulmoner arter basinci ile birlikte pulmoner arter kan akimi artig1 ve mitral - pulmoner fibréz devamliliginin
goriilmesi yer aliyordu.

Anahtar Kelimeler: Cift ¢ikish sol ventrikiil, biiyiik arterlerin d- transpozisyonu, trikiispit atrezisi, hipoplastik
sag ventrikiil

Hypoplastic Right Ventricle, Tricuspid Atresia, Double-outlet Left Ventricle
with D-Transposition of the Great Arteries and Subaortic Ventricular Septal
Defect; 2-D Echocardiographic Diagnosis

ABSTRACT

Double outlet left ventricle is very rare congenital cardiac anomaly with numerous anatomical subtypes.
Here, we presented and discussed a 2-day-old male baby with aorta and pulmonary artery arising from the left
ventricle. Congenital heart disease anomalies observed in our patient included a well-developed pulmonary artery
being posterior and to the left of the aorta, the aorta being anterior and to the right of the pulmonary artery
(D-transposition of the great vessels), ostium secundum atrial septal defect, tricuspid artesia, severe hypoplastic
right ventricle, subaortic ventricular septal defect, increased pulmonary artery blood flow with normal pulmonary
artery pressure and mitral-pulmonary fibrous continuity.
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GIRiS OLGU SUNUMU
Cift c¢ikisli sol ventrikiil aorta ve Iki giinliik, 2900 gr agirhginda bir

pulmoner arterin morfolojik sol ventrikiilden erkek bebek iifirim nedeniyle tarafimiza

ciktig1 ventrikiilo-arteriyal baglantinin bir gonderildi. Hastanin genel durumu iyi,
bilinci agikti. Oksimetre ile 6lgiilen oksijen

saturasyonu %85 idi. Kalp sesleri dinlemekle
ritmik (145/dk), sol 3-4 interkostal aralikta
duyulan 1/6 sistolik iifiirlimii vardi. Akciger

tipi olarak tarif edilir Bu anomaliyi ilk
olarak 1819 yilinda tanimlayan Marchal
olmugtur(l). Sakakibara ve ark.2) 1967
yilinda bu anomaliyi detayli bir sekilde tarif
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ventrikiiliin canli doganlarda 1/200.000’den aortanin ve iyi gelismis bir pulmoner arterin
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ozellikler gosterebilir. Morfolojik 6zelligin (Biiyiik arterlerin d-transpozisyonu), 8 mm

belirlenmesi  tedavi seciminde Onemli ostium sekundum tipi atriyal septal defekt @Telif Hakla 2014 Kosuyolu Heart Journal

metnine www.kosuyolukalpdergisi.com web

olmaktadir. (ASD), trikiispit kapak atrezisi, siddetli sayfasindan ulagilabilir.
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Resim 1. Aortanin 6nden pulmoner arterin arkadan sol ventrikiilden
ciktigini gosteren ekokardiyografi goriintiisii

LV: Sol ventrikiil VSD: Ventrikiiler septal defekt PA: Pulmoner arter
Ao:Aorta

4

Resim 2. Trikiispit atrezisi ve hipoplastik sag kalbin goriintiilendigi
ekokardiyografi goriintiisii
LV: Sol ventrikiil RV: Sag ventrikiil

..—-:ef

mﬂ!al PA ﬁu?éz devamiilik

Resim 3. Mitral-pulmoner arter fibréz devamliligin ekokardiyografi
goruntiisi

Cift Cikisl Sol Ventrikiil; 2-D Ekokardiyografik Tan1

hipoplastik sag ventrikiil, 5 mm subaortik ventrikiiler septal
defekt (VSD), normal pulmoner arter basinci ile birlikte
pulmoner arter kan akimi artis1 (Pulmoner arter basinci 20
mmHg) ve mitral-pulmoner fibréz devamlilik oldugu goriildii
(Resim 1, 2, 3). Hastaya medikal tedavi olarak furosemid ve
enalapril maleat baslandi. Gelecekte tek ventrikiil onarim
operasyonu planlanan hastaya ilk agsamada pulmoner banding
yapilmasi igin randevu alind1.

TARTISMA

Cift ¢cikisl sol ventrikiil morfolojik olarak degisik varyasyonlar
gosteren oldukga heterojen bir anomalidir. Morfolojik 6zelligin
kesin olarak tarifi, tedavi yontemine karar verme asamasinda
belirleyici olmaktadir. Van Praagh ve ark.(D) ¢ift ¢ikishi sol
ventrikiiliin 14 farkli tipini tarif etmislerdir. Gouton ve ark.(4) daha
onceki literatiirlerle birlikte 126 olgunun bildirildigi calismada %96
levokardi, %92,8 atrial situs solitus, %70 subaortik interventrikiiler
kommunikasyon, %65 D-transpozisyon, %30 atrioventrikiiler
kapak anomalisi (16 olguda trikiispit atrezisi, li¢ olguda trikiispit
hipoplazisi, yedi olguda trikiispit darligi, sekiz olguda trikiispit
displazisi, ii¢ olguda Ebstein anomalisi) saptamislar ve olgularin
¢ogunda sag ventrikiil hipoplazisi oldugunu belirtmislerdir. Imai-
Compton ve ark.(®) 1960-2008 yillar1 arasinda ¢ift c¢ikish sol
ventrikiil tanist almig toplam 19 hasta tanimlamslardir. Cift ¢ikish
sol ventrikiille birlikte 6ne ¢ikan ortak kardiyak morfolojileri ASD
(%14,74), VSD (%13,68), sag ventrikiil hipoplazisi (%12,63) ve
patent duktus arteriosus (%15,8) olarak saptamislardir. Olgularin
dokuzunun siyanotik tipte oldugu, dokuzunda kardiyomegali ve
tim olgularda degisik derecelerde sag ventrikiil disfonksiyonu
gortilmiistiir.

Cift cikish sol ventrikiilde VSD subaortik, subpulmoner,
doubly committed ya da non-committed olabilir. Cogunlukla
VSD subaortik olur ve %90°1 pulmoner stenozla birliktedir(6).
Donald ve William(7) ise subaortik VSD ile birlikte sag

Tablo 1. Cift cikish sol ventrikiiliin klasifikasyonu

Tip Onerilen onarim sekli

Normal sag ventrikiil Biventrikiiler onarim

Pulmoner stenoz VSD’nin kapatilmasi ve sag
ventrikiil-ana pulmoner arter
konduit

Pulmoner stenoz yok ve subaortik VSD  Ana pulmoner arterin
translokasyonu ya da uprooting
Genisletilmis VSD ve “Boomerang
yama”
Sag ventrikiil aort girisi arasina
baffle ve atriyal ya da arteriyal

switch

Subpulmoner VSD Sag ventrikiil pulmoner arter girisi
arasina baffle

Doubly committed VSD “Boomerang yama”

Hipoplastik sag ventrikiil
VSD: Ventrikiiler septal defekt

Fontan tipi operasyonlar




anterior aorta Ozelliginde ¢ift ¢ikisli sol ventrikiil vakalarin
biiylik ¢cogunlugunda (%83) pulmoner stenoz oldugunu rapor
etmislerdir.

Olgumuzda c¢ift c¢ikisli sol ventrikiilde gdriilen ortak
morfolojik anomaliler ¢ok sira dig1 degildir, ancak sag anterior
aorta Ozelliginde (Biiyiik arterlerin d-transpozisyonu) olup
pulmoner stenozun olmadig1 aksine iyi gelismis bir pulmoner
arterin olmasi subaortik VSD yapisinda ¢ift ¢ikislt sol ventrikiil
anomalisi i¢in ¢ok nadir goriilen bir 6zelliktir.

Marino ve ark.(® ¢ift ¢ikisli sol ventrikiil tanisinda
ekokardiyografik degerlendirmenin tanisal Onemini ortaya
koymuslardir. Lopes ve ark.®) olgumuzla ortak morfolojik
Ozelliklere sahip bir ¢ift ¢ikisli sol ventrikiil olgusunda 2-D
ve renkli ekokardiyografinin, erken donemde hastaligin
taninmasinda ve tedavinin planlanmasinda yol gdsterici
oldugunu belirtmislerdir. Olgumuzda da ekokardiyografi nadir
goriilen bu konjenital anomalinin morfolojik 6zelliklerini
ortaya koyarak erken donemde anjiografi yapmadan gelecege
yonelik olarak tedavinin planlanmasina yardimc1 olmusgtur.

Cift cikish sol ventrikiilde morfolojik tiplere gdre cerrahi
onarim sekline karar verilir (Tablo 1). Sag ventrikiil hipoplazisi
varliginda Fontan operasyonlari uygulanirken, hipoplazinin
olmadigi durumlarda biventrikiiler onarim ameliyatlart
uygulanir(10.11) Ogzellikle yenidogan ve erken bebeklik
doneminde artmig pulmoner kan akimi olan tek ventrikiillii
hastalarda, ventrikiil voliim yiikiinii ortadan kaldirmak ve
pulmoner vaskiiler direng artigini engellemek ic¢in pulmoner
banding uygulanir. Pulmoner arter kan akimi artisina veya
pulmoner vendz hipertansiyona sekonder ortalama pulmoner
arter basincindaki artis (>15-20 mmHg) ve pulmoner vaskiiler
direng yiiksekligi (>2-4 U/m?2) ileride Fontan operasyonunu
olanaksiz kilar(11-13), Artmig pulmoner kan akimina bagh
konjestif kalp yetmezligini Onlemek amaciyla, pulmoner
banding planlanan hastamiza erken donemde antikonjestif
tedavi basladik. Uygun palyatif ve hazirlayic1 operasyonlar
Fontan operasyonlarinin basarist i¢in zaman kazandiracaktir.
Ciinkii Fontan operasyonlari igin 3-4 yas alt1 ve 16 yas iistiiniin
onemli risk faktorii oldugu ¢aligmalarda gosterilmistir(11-13),
Olgumuzda hipoplastik sag ventrikiil, trikiispit atrezisi ve sol
ventrikiilden c¢ikan iyi gelismis pulmoner arterin olmasi ve
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pulmoner arter kan akimindaki artis pulmoner vaskiiler direnci
ylikseltebileceginden ileride yapilacak Fontan operasyonlarinin
basarisi i¢in erken donemde pulmoner banding uygulanmasina
karar verildi.

CIKAR CATISMASI

Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir ¢ikar
¢atigmasi bildirmemislerdir.
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