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OZET

MERAL A. Konjenital olarak diizelmis biiyiikk arter transpozisyonlu
hastalarimizin tani, tedavi ve izlem siireclerinin degerlendirilmesi. Hacettepe
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagh@ ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dal.
Uzmanlik tezi. Ankara, 2015. Bu calismada Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda ekokardiyografi, katater ve anjiyokardiyografi ile
konjenital olarak diizelmis biiyiik arter transpozisyonu (KD-BAT) tanis1 alan hastalar
retrospektif olarak incelenerek; tani, tedavi ve izlem siireglerine ait verilerin
degerlendirilmesi amaglanmigtir. Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda 1985-2015 yillar
arasinda tan1 almis KD-BAT vakalar1 incelemeye alindi. Situs solitus L loop (L
transpozisyon), situs inversus D loop (D transpozisyon)’lu ve atriyal isomerizmli
vakalar da bu gruba dahil edildi. Kardiyak kataterizasyon ve ekokardiyografi arsiv
kayitlarindan dosyalarina ulasilabilen 57 hastanin tani tedavi ve izlem siiregleri
degerlendirildi. Hastalarin 36’sinin erkek (%63,2), 21’inin kiz (%36.,8), erkek:kiz
oraninin 1,7:1 oldugu goriildii. Hastalarin tani aldiklar1 ortanca yas 8 ay (0 giin - 17
yil) idi. Tan1 aninda en sik saptanan semptom 18 hastada (%31,6) morarma iken, en
sik fizik muayene bulgusu 50 hastada (%87,7) ifiirimdi. Calismamizda “situs
ambiguus” ve izole levokardili vakalarin literatiirden daha fazla oldugu saptandi.
Hastalarin, 37’sinde (%64,9) atriyal septal defekt ve 38’inde (%66,8) ventrikiiler
septal defekt (en sik perimembrandz-%50) oldugu goriildii. Yedi (%12,3) hastada
morfolojik trikiispit kapakta Ebstein anomalisi oldugu goriildii. Otuz bir (%54.,4)
hastada morfolojik sol ventrikiil ¢ikis yolu (MLVOT) darhigi bulundu.
Ventikiiloarteriyel baglanti anomalisi olarak en sik ¢ift cikishh morfolojik sag
ventrikiil (CCMRV) (%7) anomalisi mevcuttu. Bir hastada atriyoventrikiiler
diskordans ile CCMLV goriildii. Iki hastada (%3,5) VSD’ye eslik eden subaortik
“ridge’’ saptandi. Hastalarin 38’ine (%66,7) tamisal, 10’una (%17,6) girisimsel
amagli (6’sina (%10,5) kalp pili implantasyonu; 3’iine (%5,3) balon anjiyoplasti ve
I’ine (%1,8) de kondiiite stent uygulamasi) kardiyak kataterizasyon ve
anjiokardiyografi yapildi. AV tam blok (16 (%61,5) hastada) en sik saptanan aritmi
tipi 1di. Aritmi saptanan hastalarin (26 hasta) 16’sma (%61,5) (konjenital AV bloklu
5 (%19,2) hasta; cerrahi sirasinda ve sonrasinda gelisen AV tam bloklu 11 (%42,3)



hasta) kalic1 kalp pili implantasyonu yapildigi tespit edildi. Calismaya dahil edilen 57
hastanin 31’ine (%54,4) toplam 48 kez cerrahi islem uygulanmistir. Higbir hastada
anatomik tam onarim veya ‘’double switch’” ameliyat1 yapilmamistir. Takibe devam
eden 41 hastanin ortalama izlem siiresi 107 + 85 ay (2ay-28 yas) idi. Izlem siirecinde
6 hastanin eksitus oldugu bunlarin tamaminin postoperatif donemde kaybedildikleri
ogrenildi. Izlem siiresinde 13 hastada (%22,8) sistemik ventrikiil disfonksiyonu
gelistigi, disfonksiyon gelisme yasinin ortalama 7,04+5,6(0 -17) yil oldugu goriildii.
Sonug¢ olarak KD-BAT hastaliginin seyri genel olarak eslik eden kardiyak
lezyonlarla iligkili oldugu, “situs ambiguus” ve izole levokardili vakalarin
literatiirden daha fazla saptandigi, cerrahi girisimler gozden gegirildiginde hepsine
konvansiyonel girisimler uygulandig1 ve cerrahi girisimler disinda mortalite orani

cocukluk ¢aginda daha diistik oldugu saptandi.

Anahtar kelimeler: Konjenital olarak diizelmis biiyiik arter transpozisyonu, KD-
BAT, subaortik “ridge”, VSD, MLVOT, AV tam blok, dogustan kalp hastalig1



ABSTRACT

MERAL A. Evaluation of diagnosis, treatment, and folllow-up process of our
congenitally corrected transpositions of great arteries patients. Hacettepe
University Faculty of Medicine, Department of Pediatrics Cardiology. Thesis for
expertness in Pediatrics. Ankara, 2015. In this study, CCTGA patients diagnosed
with echocardiography, catheterization and angiocardiography in the Department of
Pediatric Cardiology at Hacettepe University School of Medicine were investigated
retrospectively, and the course of their diagnosis, treatment and follow-up were
evaluated. Data on patients diagnosed with CCTGA from 1985 to 2015 were
compiled and analyzed. Additionally, patients with L-loop situs solitus, D-loop situs
inversus, and atrial isomerism were also included in this study. The course of
diagnosis, treatment, and follow-up for 57 patients, whose catheterization and
echocardiography records located in the archieves, were evaluated. Of these 57
patients, 36 (%63,2) were male and 21 (%36,8) were female; and the male: female
ratio was 1.7:1. At the time of diagnosis, the age range of patients was 0 days to 17
years, and the median age was 8 months. The most frequent symptom at
presentation, seen in 18 (%31,6) patients, was cyanosis; while the most common
physical examination finding, affecting 50 (%87,7) patients, was cardiac murmur.
Cases with situs ambiguus and isolated levocardia were more commonly seen in our
patient group compared to those reported in the literature. Among our patients, 37
(%64,9) had atrial septal defect (ASD) and 38 (%66,8) had ventricular septal defect
(VSD), with perimembranous being the most common subtype (50%). Ebstein's
anomaly was detected in the morphologic tricuspid valve of 7 (%12,3) patients.
Obstruction of the morphologic left ventricle outflow tract (MLVOT) was seen in 31
(%54,4) patients. Among the ventriculoarterial connection anomalies, double-outlet
morphologic right ventricle was the most common one (7%). Atrioventricular
discordance and double-outlet morphologic left ventricle were seen together in only
one patient. VSD with subaortic ridge was detected in 2 (%3,5) patients. Cardiac
catheterization and angiography were performed for diagnostic purposes in 38
(%66,7) patients and interventional purposes in 10 (%17,6) patients. Among these 10
patients, 6 (%10,5) had cardiac pacemaker implantation, 3 (%5,3) had balloon



angioplasty, and 1 (%1,8) had conduit stent placement. The most common
arrhythmia seen was complete atrioventricular block (16 (61,5%) patients). Among
arrhythmia detected 26 patients, permenant pacemaker implantation was performed
on 16 (61,5%) patients (Congenital complete AV block was seen in 5 (%19,2
patients; AV block was seen in 11 (%42,3) patients during and after surgery). Thirty
one (%54,4) of the 57 patients studied went under 48 surgical procedures overall.
None of the patients had complete anatomic repair or double-switch surgery. Among
the 41 patients who had multiple visits for long term follow-up at our clinic, mean
duration of follow-up was 107+85 days and the age range during follow-up was 2
months to 28 years. 6 patients died during follow-up, all of which were post-
operative. Thirteen (%22,8) patients developed systemic ventricle dysfunction, and
the mean age for emergence of the dysfunction was 7.04+5.6 (range: 0-17) years. In
conclusion, the prognosis of c-TGA is associated with the accompanying cardiac
defects. Cases with “situs ambiguus” and isolated levocardia were more commonly
seen in our patient group compared to those reported in the literature. All of the
interventions were conventional surgery. Mortality rate during childhood was low,

except for surgical interventions.

Key words: congenitally corrected transposition of great arteries, CCTGA, subaortic
ridge, VSD, MLVOT, AV complete block, congenital heart disease
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1. GIRIS ve AMAC

Konjenital olarak diizelmis biiyiik arter transpozisyonu nadir goriilen bir
konjenital kalp malformasyonudur. Cesitli kaynaklardan elde edilen verilerde
prevalanst 1,000 canli dogumda 0,03 olup konjenital kalp malformasyonlarinin
yaklasik %0.05’ini olustururl?. Atriyoventrikiiler ve ventrikiiloarteriyel diskordans
(uyumsuz), cift diskordans, fizyolojik diizelmis transpozisyon ve L-transpozisyon
konjenital olarak diizelmis biiyilk arter transpozisyonu (KD-BAT) yerine
kullanilabilen terimlerdir. Normalde situs solitus (normal atriyal yerlesim) ile beraber
sistemik vendz doniis morfolojik sag atriuma katilir, bu atrium morfolojik sag
ventrikiile trikiispid kapak ile baglanir ve bu yap1 konkordan (uyumlu) olarak
baglanmis bir pulmoner arter (PA) ile desteklenir. Pulmoner venler morfolojik sol
atriuma agildiktan sonra mitral kapak ile morfolojik sol ventrikiile baglanir ve bu
yapt konkordan olarak baglanmis aorta ile desteklenir. Bu durum atriyoventrikiiler
(AV) ve ventrikiiloarteriyel (VA) konkordans olarak ifade edilir. KD-BAT’I
hastalarda normal atriyal yerlesim ile beraber sistemik venéz doniis morfolojik sag
atriuma katilir. Bu atrium morfolojik sol ventrikiile mitral kapak ile baglanir ve bu
yap1 diskordan olarak baglanmis transpoze bir pulmoner arter (PA) ile desteklenir.
Pulmoner venler sol atriuma agildiktan sonra trikiispid kapak (TV) ile morfolojik sag
ventrikiile (MRV) baglanir ve bu yap1 diskordan olarak baglanmis transpoze aorta ile
devam eder. Bu AV ve VA baglantilar situs inversusta da goriilebilir. KD-BAT’ ta
ventrikiiler inversiyonun potansiyel etkileri BAT ile fizyolojik olarak diizelmistir.
Yani kalbe donen vendz kan PA’ya iletilmis olurken ve pulmoner ven6z doniis yolu

ile gelen kan aortaya iletilmis olur.

Bu ¢alismada Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dalinda takip edilen KD-BAT hastalar1 retrospektif olarak incelenerek; tani, tedavi

ve izlem siireclerine ait verilerin degerlendirilmesi amaglanmistir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Prevalans, Etyoloji ve Morfogenez

Konjenital olarak diizelmis biiylik arter transpozisyonu nadir goriilen bir
konjenital kalp malformasyonudur. Cesitli kaynaklardan elde edilen verilerde
prevalansit 1,000 canli dogumda 0,03 olup konjenital kalp malformasyonlarinin
yaklasik %0.05’ini olusturur'?2. Normalde situs solitus ile beraber sistemik venoz
doniis morfolojik sag atriuma katilir, bu atrium morfolojik sag ventrikiile trikiispid
kapak ile baglanir ve bu yap1 konkordan olarak baglanmis bir pulmoner arter (PA) ile
desteklenir. Pulmoner venler morfolojik sol atriuma agildiktan sonra mitral kapak ile
morfolojik sol ventrikiile baglanir ve bu yap1 konkordan olarak baglanmis aorta ile
desteklenir. Bu durum atriyoventrikiiler (AV) ve ventrikiiloarteriyel (VA)
konkordans olarak ifade edilir. KD-BAT’l1 hastalarda situs solitus ve normal atriyal
yerlesim ile beraber sistemik vendz doniis morfolojik sag atriuma katilir. Bu atrium
morfolojik sol ventrikiile mitral kapak ile baglanir ve bu yap1 diskordan olarak
baglanmis transpoze bir pulmoner arter (PA) ile desteklenir. Pulmoner venler sol
atriuma acildiktan sonra trikiispid kapak (TV) ile morfolojik sag ventrikiile (MRV)
baglanir ve bu yap1 diskordan olarak baglanmis transpoze aorta ile desteklenir (Sekil
2.1 ve 2.2). Bu hastalarin biiyiik bir ¢ogunlugunda situs solitus olmakla beraber ve
yaklasik %5 situs inversus eslik etmektedir (Sekil 2.3)°. Populasyon temelli
caligmalar bu durumun etiyolojisinde c¢evresel faktorlerin olasi etkisini gosterse de
aile Oykiisii ve molekiiler biyolojik arastirmalar genetik etkinin daha da Onemli
oldugunu gdstermistir*®. Morfogenetik olarak primitif kalp tiipii bir ucundan siniis
venosus ile diger bir ucundan trunkus arteriosus ile iliskilidir. Normal bir kalpte saga
degil sola (L-dongii) dongii olur’. KD-BAT’ ta bu anormal kalp dongiisii morfolojik
sol ventrikiiliin saga ve morfolojik sag ventrikiiliin de sola yer degistirmesine neden
olur. Bu anormal kalp dongiisiiniin orijinleri aktif bir arastirma alani olmaya devam
etmektedir®®, Siklikla ventrikiillerin bdyle anormal déngiisii transpoze bir VA

baglanti ile iligkilidir.



Normal Konjenital diizelmis
transpozisyon
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Sekil 2.1. Solda normal atriyoventrikiiler ve ventrikiiloarteriyel iliski ve sagda

atriyoventrikiiler ve ventrikiiloarteriyel diskordans

Solda normal atriyoventrikiiler ve ventrikiiloarteriyel iliskiler gosterilirken sagda atriyoventrikiiler ve
ventrikiiloarteriyel diskordansin mevcut oldugu KD-BAT gosterilmistir. KD-BATta biiylik arterlerin
normal iligkileri kaybolur ve pulmoner trunkus aortanin 6niinde seyretmez. Ao, aorta; LA, morfolojik
sol atrium; LV, morfolojik sol ventrikiil; PT, pulmoner trunkus, RA, morfolojik sag atrium; ve RV,
morfolojik sag ventrikiilii belirtir (Sekil modifiye edilmistir)™.
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A B

Sekil 2.2. Situs solituslu kalpte atriyoventrikiiler septumun ve kalp bosluklarinin

mekansal konumunun sematik ¢izimleri.

A: Atriyoventrikiiler konkordans (normal kalp). Atriyoventrikiiler septum sol ventrikiil ile sag atriumu
ayirir. B: Atriyoventrikiiler diskordans. Atriyoventrikiiler septum sol ventrikiil ile sol atrium ayirir.
RA, sag atrium; LA, sol atrium; RV, sag ventrikiil; LV, sol ventrikiil; TV, trikiispit kapak; MV, mitral
kapak; AVS, atriyoventrikiiler septum; MB, moderatdr bant!!.

A B

Sekil 2.3. Dogustan diizelmis biilylik arterlerin transpozisyonlu kalbin sematik
¢izimleri.

A: Situs solitus ve L dongii. B: Situs inversus ve D dongii. Ao, aorta; LA, morfolojik sol atrium; LV,
morfolojik sol ventrikiil; RA, morfolojik sag atrium; ve RV, RV morfolojik ventrikiilii belirtir'*



Konjenital olarak diizelmis biiyiik arter transpozisyonlu hastalarda kompleks
kalp malpozisyonlari, atriyal ve visseral situs anomalileri siklikla gézlenmektedir.
Kardiyak malpozisyonlar, kalbin anormal lokalizasyon gdstermesi veya diger
organlar anormal lokalizasyon gosterirken kalbin sol hemitoraksta yerlesmis
olmasidir'?, Siklikla kompleks visero-atriyal situs anomalileriyle birliktedir'2,

Dekstrokardi, mezokardi, izole levokardi, perikardiyal defektler ve ektopia
kordis kardiyak malpozisyonlardir'®,

Dekstrokardi; kalbin, aks1 (kalbin apeksinden gegen uzun eksen) sagda olmak
lizere sag hemitoraksta yerlesmis olmasidir. Dekstrokardi, situs solitus (organlarin
normal yerlesimi) (Sekil 2.4A), situs inversus (organlarin sag sol lokalizasyonlarinin
degismesi) (Sekil 2.4B, Sekil 2.16A) veya belirlenemeyen situsla (ambiguus,
“indetermine™) birlikte olabilir'®. Situs solitusla birlikte olan dekstrokardi izole
dekstrokardidir. Dekstropozisyon (sekonder dekstrokardi); kalp ekstrakardiyak
nedenlerle saga dogru yer degistirmistir. Dekstrokardiden farkli olarak kalp aksi
soldadir.

Mezokardi; kalbin lokalizasyonu ve aksi orta hattadir. Mezokardili vakalarin
¢ogu situs solitusla birliktedir. Ancak situs inversus ve ambiguusla birlikte de
olabilir.

Izole levokardi; atriyumlarin ve organlarin anormal lokalizasyonuna ragmen
kalp sol hemitoraksta ve kalp aks1 soldadir. Izole levokardi, situs inversus veya situs
ambiguusla birlikte bulunabilir. Situs inversus, atriyum ve organlarin normal
lokalizasyon ve pozisyonlarimin sag-sol iligkilerinin tersine donmesidir. Situs
ambiguusda organ ve atriyumlarin, bilateral simetrik veya belirli olmayan
yerlesimleri s6z konusudur.

Heterotaksi ~ organlarin  pozisyonlarmin ~ anormal olmasidir.  Insan
embriyosunda sag-sol asimetrisi mevcuttur. Ailesel heterotaksi de otozomal
dominant, otozomal resesif ve X’e bagh gecis gosterilmistir’*®. Baz1 heterotaksili
ailelerde hem situs inversus hem de situs ambiguus goriilmiistiir.

Segmental yaklasim, konjenital anomalili yapilarin sistematik olarak
incelenmesidir. Bu yolla organlarin, atriyumlarin, atriyoventrikiiler baglantinin,
ventrikiillerin, ventrikiiloarteriyel baglantinin ve biiyiik damar patolojilerinin ¢oziimii

miimkiin olur. Kalp alti segmentte incelenir. Bunlar sistemik ve pulmoner venler,



atriyal  situs, atriyoventrikiiler =~ baglanti, ventrikiiller ve infundibulum,

ventrikiiloarteriyel baglant1, biiyiik arterler ve duktustur!?,

IVC

Sekil 2.4. A) Situs solitus (izole) dekstrokardi, B) situs inversus dekstrokardi

A) Kalp disinda organlarin yerlesimi normaldir. Morfolojik sag atriyum sagda, morfolojik sol atriyum
solda lokalize, karaciger sagda, mide ve dalak soldadir. Kalp predominant olarak sag hemitoraksda,
kalp apeksi (kalbin uzun aks1) sagdadir. Bu ¢izimde atriyoventrikiiler dikordans ve ventrikiiloarteriyal
konkordans mevcuttur. Ao: aort, pa: pulmoner arter, mrv: morfolojik sag ventrikiil, mlv: morfolojik
sol ventrikiil, ra: sag atriyum, la: sol atriyum, scv: siiperiyor vena kava, ivc: inferiyor vena kava, right:
sag, left: sol.

B) Organlarin sag, sol lokalizasyolar1 degismistir. Kalp predominant olarak sag hemitoraksda, kalp
apeksi (kalbin uzun aksi) sagdadir. Morfolojik sag atriyum solda, morfolojik sol atriyum sagdadir..
Ao: aort, pa: pulmoner arter, rv: sag ventrikiil, lv: sol ventrikiil, ra: sag atriyum, la: sol atriyum, scv:
siiperiyor vena kava, ivc: inferiyor vena kava, right: sag, left: sol. 1°



Iki boyutlu ekokardiyografi, konjenital kalp hastaliklarmin dogru ve tam tani
alabilmesi i¢in kullanilan en giivenilir tan1 yontemidir.

Viicudumuzdaki ¢ift organlarimizdan bobrekler ve beyin hemisferleri
simetrik yapida olduklar1 halde akcigerler, bronglar ve kalp bosluklar1 asimetrik
yapidadirlar. Kalp, mide, dalak ve karaciger gibi tek olan organlarimiz da 6zel
lokalizasyon gosterirler. Abdominal organlarin situsu karaciger ve midenin
lokalizasyonlariyla degerlendirilir. Genellikle mide, dalak ve pankreas vertebranin
ayni1 tarafinda lokalize olurlar.

Viseral ve atriyal situs ilk degerlendirilen segmenttir. Bu segmente atriyal
situs tayininde anahtar rol oynayan sistemik ve pulmoner vendz baglantilar da dahil
edilmelidir. Pulmoner vendz baglantilar genellikle sol atriyumu suprahepatik vena
kava inferior da sag atriyumu tanimlar. Bazen vendz baglantilar ve viseral situs
atriyal situsla uygun olmayabilir (6zellikle situs ambiguusta degiskendir).

Genellikle atriyumlarin ve organlarin lokalizasyonlar1 belirli bir diizen
icerisinde ve konkordan (uyumlu) iliskidedir.

Ug tip viseroatriyal yerlesim vardir:

1. Situs solitus: Morfolojik sag atriyumun sag tarafta, morfolojik sol
atriyumun sol tarafta, organ ve damarlarin alisilmis diizende yerlesim
gostermesidir (Sekil 2.5A).

2. Situs inversus: Ayna hayali yerlesim diizenidir. Morfolojik sag atriyum sol
tarafta, morfolojik sol atriyum sag tarafta, karaciger solda, mide ve dalak
sag tarafta lokalizedir (Sekil 2.5C). Organ ve damarlarin sag-sol iligkisi
degistigi halde anteroposterior ve siiperinferior iliskileri degismez.

3. Situs ambiguus: Anatomik olarak belirli olmayan situstur. Organlar situs
solitus ve inversusdan farkli olarak anormal yerlesim (heterotaksi)
gosterirler. Tek tarafli organlardan karaciger orta hatta, dalak asplenik, sag
tarafli tek dalak veya polisplenik olabilir. Atriyumlar izomeriktir. Akciger

ve bronslar ¢ogu zaman izomerizm gdsterirler.
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Situs inversus dekstropozisyon

Sekil 2.5. Kalp aks1 ve pozisyonu

A) Situs solitus (organlarin normal yerlesimi). Kalp predominant olarak sol hemitoraksda (levokardi),
kalp apeksi (kalbin uzun aksi) soldadir. Morfolojik sag atriyum sagda, morfolojik sol atriyum solda
lokalize, karaciger sagda, mide ve dalak soldadir

B) Situs solitus (izole) dekstrokardi. Kalp predominant olarak sag hemitoraksda, kalp apeksi (kalbin
uzun aksi) sagdadir. Morfolojik sag atriyum sagda, morfolojik sol atriyum solda lokalize, karaciger
sagda, mide ve dalak soldadir

C) Situs inversus dekstrokardi. Organlarin sag, sol lokalizasyolar1 degismistir. Kalp predominant
olarak sag hemitoraksda, kalp apeksi (kalbin uzun aksi) sagdadir. Morfolojik sag atriyum solda,
morfolojik sol atriyum sagda lokalize, karaciger solda, mide ve dalak sagdadir

D) Dekstropozisyon. Kalp predominant olarak sag hemitoraksda, kalp apeksi (kalbin uzun aksi)
sodadir. Morfolojik sag atriyum sagda, morfolojik sol atriyum solda lokalize, karaciger sagda, mide ve
dalak soldadir L: karaciger, St: mide, spl: dalak, R: sag.(Silverman NH. Cardiac Situs and
Malpositions. In: Silverman NH(ed). Pediatric Echocardiography. Baltimore: Williams and
Wilkins,1993: 303-327.)’den alinmigtir'®,

[zomerizm; akcigerler ve atriyumlar gibi ¢ift fakat asimetrik olan organlarmn,
ayna hayali simetri gostermesidir. Yani sol veya sag atriyum veya akciger
izomerizminde ayna hayali bilateral sol veya sag atriyum ya da bilateral sol veya sag
akciger mevcuttur.

Dalak anomalileri siklikla kompleks konjenital kalp hastaliklar1 ve viseral

anomalilerle birlikte bulunurlar. Ancak konjenital kalp hastaliklarinin sebebi



degillerdir. Splenik primordium olusumu ile atriyoventrikiiler kanal ve konuturunkal
boliinme es zamanli olur.

Genellikle situs ambiguusla birlikte aspleni sag izomerizm, polispleni de sol
izomerizm olarak tanimlanir. Ancak sag atriyal izomerizimli hastalarin hepsinde
aspleni ve sol atriyal izomerizmli hastalarin hepsinde polispleni olmadigi
gosterilmistir'®. Benzer sekilde situs ambiguusla birlikte bilateral ii¢ loblu akcigerler
aspleni sendromunu veya iki loblu akcigerler de polispleni sendromunu ima
etmekteyse de, akciger izomerizmi her zaman atriyal situs icin gecerli olamayabilir®.
Asplenili vakalarin hepsi bilateral {i¢ loblu ve polisplenili vakalarin da hepsi bilateral
iki loblu akcigerlere sahip degillerdir. Ayrica bilateral iki loblu akcigerler sol
izomerizm ve polispleniden ziyade siklikla normal morfolojinin bir varyasyonu
olabilir'?,

Abdominal situs ambiguus ve sag atriyal izomerizmde karaciger ekseri orta
hatta ve simetrik iki sag lob morfolojisine sahiptir (sag hepatik izomerizm). Safra
kesesi tek ve kanallar1 agiktir. Mide ve pankreas solda, sagda veya orta hatta olabilir.
Barsaklarin malrotasyonu kuraldir. Aort ve vena kava inferior vertebranin ayni
tarafinda ve asimetriktirler. Univentrikiiler atriyoventrikiiler baglanti ve pulmoner
darlik ya da pulmoner atrezi siklikla eslik eden kardiyak anomalilerdir.

Polispleni sendromunda abdominal organlarin situsu belirsiz, ayna hayali
veya normal olabilir. Birden ¢ok olan dalak mide ile birlikte vertebranin ayni
tarafindadir. Safra kesesi tek fakat bilier atrezi olabilir'?. Azigos ven devamlilig:
gosteren vena kava inferiorda, bilateral pulmoner vendéz doniis anomalileri sik
gortliir.

Bazen aspleni ve polisplenili vakalarda normal kalp bulgulari, nadiren de
atriyal izomerizmde normal dalak olabilir. Bu nedenle kardiyovaskiiler, solunum ve
sindirim sistemleri ayr1 ayr1 degerlendirilmelidir.

Klinik olarak akcigerlerin situsu, gogiis filmindeki hava bronkograminda iki
ana brons uzunluklarinin mukayesesi ile tanimlanir. Normalde karina ile iki {ist lob
bronslar1 arasindaki mesafe solda sagin 1,5-2,5 kat1 kadardir. Pulmoner izomerizmde
her iki bronsun uzunluklar1 ya sol ya da sag brons uzunlugundadir.

Atriyal situsun tayini i¢in morfolojik sag atriyumun tanimlanmasi gerekir.

Sag atriyumun anatomik Ozelligi fossa ovalis limbusudur. Fossa ovalis



ekokardiyografiyle, ameliyatta ve otopside degerlendirilebilir. Atriyal septumun
olmadig1 veya transtorasik ekokardiyografiyle iyi gosterilemedigi durumlarda atriyal
morfoloji atriyumlarin serbest duvarlari ile tanimlanabilir. Morfolojik sag atriyum
apendiksi genis tabanli, kiint tepeli ticgen seklindedir ve genis bir tabanla atriyumun
vendz komponentine baglanir. Bu bilesim distan sulkus terminalis ve i¢ten terminal
krestle ayrilir. Sol atriyumda bu olusumlar yoktur ve sol atriyum apendiksi parmak
seklinde ince ve uzundur, atriyum kavitesine dar bir boyunla baglanir. Atriyal
apendiksler ekokardiyografiyle suprasternal c¢entik ve parasternal kisa eksen
kayitlarda goriilebilirse de her zaman giivenilir olmayabilir (sag apendiks sag akciger
tarafindan Ortiiliir). Sonug¢ olarak tek atriyumun varligi, ince rudimenter atriyal
septum kalintisi, anormal fakat benzer bilateral simetrik apendiksler, anormal
simetrik vendz baglantilar nedeniyle atriyumlarin internal ve eksternal
morfolojilerinin tanimlanmasi her zaman miimkiin olmayabilir. Ancak bazi otorler
IVC’nin suprahepatik segmentinin hemen her zaman morfolojik sag atriyuma
acilmasimin sag atriyumun gostergesi olarak giivenilir bir bulgu oldugunu
vurgulamiglardir. Ayrica koroner siniis de sag atriyum morfolojisi i¢in glivenilir bir
bulgudur. Bu nedenle atriyal situsu gostermek i¢in kullanilan en pratik yontem, IVC
ve aortanin birbirleriyle ve vertebra ile olan iliskilerinin, hepatik venlerin IVC ve
atriyumlarla olan baglantilarinin gosterilmesi esasina dayanir.

Situs solitusda aorta ve IVC vertebranin 6niinde, aorta solda IVC sagda hafif
onde ve simetriktir (Sekil 2.6A, 2.7). Situs inversusda durum bunun tersidir (Sekil
2.6B, 2.8A). Hepatik venler birleserek IVC’nin sag atriyuma agildigi yere yakin veya
o noktada IVC’ye acilirlar. Situs solitus ve inversus gibi lateralizasyon gosteren
durumlarda azigos veya hemiazigos ven devamliligi da olsa hepatik venler
suprahepatik bir kanalla (kaval sistem) drene olurlar.

Sag izomerizmde aorta ve IVC vertebranin aym tarafinda ya saginda ya da
solunda birlikte seyrederler ve asimetriktirler. (Sekil 2.6C, 2.8B). IVC, aortanin her
zaman anterolateralinde ve sag atriyuma drene olur. IVC yoklugu, azigos ven
devamliligi ¢ok nadirdir. Hepatik venlerin hepsi veya sag hepatik ven IVC ile
birleserek (parsiyel anormal hepatik doniis) sag tarafli atriyuma agilirlir. Sag tarafta

lokalize ve tek dalakli vakalarda IVC kesintisi hemen hi¢ goriilmez.
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Sol izomerizmde, aorta ve IVC yine vertebranin ayni tarafinda ya saginda ya
da solunda birlikte seyrederler (Sekil 2.6C, 2.9). IVC’nin suprarenal segmenti
siklikla total olarak olmadigi i¢in abdominal ven azigos veya hemiazigos ven
devamlilig1 gostererek iki siiperior kaval vene, atriyumlara veya koroner siniise
acilirlar. Bu damarlar aortanin arkasindadir. Hemiazigos venin izomerizm disinda
SVC, atriyum veya koroner siniise drenaji son derece nadirdir. IVC’nin dogrudan
atriyumlardan birine agildig1 vakalar da bildirilmistir. Aorta genellikle orta hattadir
ancak sag veya solda da olabilir. Bazen vendz damar gorilmeyebilir. Sol
izomerizmde bilateral azigos ven goriilmiistiir’?. Hepatik venler tek tek, bilateral
veya unilateral olarak atriyumlara agilirlar. Yani total anormal hepatik vendz doniis
goriiliir. Daha yeni ¢alismalarda sol atriyal izomerizmli vakalarin 1/3’{inde hepatik
venlerin suprahepatik bir kanalla atriyumlara acildig1 bildirilmistir'®. Bu durumda
IVC’nin sag tarafli atriyuma bir suprahepatik kanalla agildigi sol izomerizmli
vakalar, sag izomerizmli vakalarla karigabilir'®. Taniy1 koyabilmek icin interatriyal
septumun ve apendikslerin morfolojisi veya penetran gogiis grafisi yardime1 olabilir.

Sag izomerizmde siklikla sag SVC ve bilateral vendz baglantt (%58-70)
goriliir. Venoz baglantilar morfolojik olarak normal anatomik yerlerinde olur. Sag
izomerizmli ve tek SVC’li vakalarda koroner sinlis bulunmasi nadirdir.4 Sol
izomerizimde sag SVC, sol SVC veya bilateral siiperior kaval baglant1 (%18-50)
goriilebilir. Baglanti yerleri anormaldir. Bilateral kaval baglantili vakalarda “briding
innominate” ven olabilir'?,

Sol izomerizmde koroner siniis varligi beklenen bir bulgudur. Asplenili
vakalarin %95’inde, polisplenili vakalarin %26’sinda koroner siniis septumu
yoktur!2, Sol izomerizmde sol SVC varsa koroner siniise agilabilir!2, Koroner siniis
septumunun olmadig1 durumlarda sol SVC atriyuma direkt acilir!2, Bu durumda her
iki atriyum arasinda baglantiya neden olan koroner siniis varligi arastirilmalidir.
Bilateral SVC’nin dogrudan atriyumlara birlestigi ¢atisiz koroner sinus ¢ok

nadirdirl®.
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Sekil 2.6. Situs solitus,situs inversus, sag isomerizm ve sol izomerizm

A) Situs solitus, aorta ve IVC vertebranin 6niinde, aorta solda, IVC sagda hafif énde ve simetriktir.
B) Situs inversus, aorta ve IVC vertebranin 6niinde, aorta sagda IVC solda hafif 6nde ve simetriktir.

C) Sag isomerizm, aorta ve IVC vertebranin ayni tarafinda ya saginda ya da solunda birlikte
seyrederler ve asimetriktirler. IVC, aortanin her zaman anterolateralindedir.

D) Sol isomerizm, aort cogu zaman orta hatta ve vertebranin oniindedir. IVC’nin suprarenal segmenti
siklikla total olarak olmadigi i¢in abdominal ven azygos (sagda) veya hemiazygos ven (solda)
devamlilig1 gosterir ve aortun arkasindadir Ao: aort, IVC: inferiyor vena kava, HAz: hemiazigos ven.
R: sag, L: sol. Ant: anteriyor, Post: posteriyor?3,
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Sekil 2.7. Situs solitusda aort ve IVC’nin abdominal damarlar i¢in kisa eksen kesitde
iliskileri

Situs solitusda aort ve IVC’nin abdominal damarlar i¢in kisa eksen kesitde iliskileri. Aorta ve IVC
heriki postnatal ekogramda da (A,B) vertebranin oniinde, aorta solda, IVC sagda hafif 6nde ve
simetriktir. Doppler ekonun 6rnek volmii aortadir (A). Ao: aort, IVC: inferiyor vena kava. RIGHT:
sag, LEFT: sol, S: vertebra®®,

Sekil 2.8. Situs inversusda aort ve IVC’nin abdominal damarlar iginkisa eksen

kesitde iliskileri

Situs inversusda aort ve IVC’nin abdominal damarlar igin kisa eksen kesitde iligkileri. Aorta ve IVC
vertebranin 6niinde, aorta sagda, IVC solda hafif 6nde ve simetriktir. Ao: aort, IVC: inferiyor vena
kava. RIGHT: sag, LEFT: sol, S: vertebra.(A) Abdominal kisa eksen kesitde sag atriyal isomerizm,
aorta ve IVC vertebranin saginda birlikte seyrediyor ve asimetriktir. IVC hafif anterolateraldir. Ao:
aort, IVC: inferiyor vena kava. RIGHT: sag, LEFT: sol, S: vertebra.(B)*3
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Sekil 2.9. Sol atriyal isomerizmde kisa eksen kesitde biiyiik damarlar

Biiyiik damarlar i¢in abdominal kisa eksen kesitde sol atriyal isomerizm, aorta ve azigos ven
vertebranin saginda (kiirsor azigos vendedir) (A) ve solunda (B) birlikte seyrediyor ve asimetriktir.
Azigos ven aortun arkasindadir. Karaciger orta hatta yerlesmistir. Vurulu Doppler 6rnek volmu azigos
vendedir (A). Ao: aort, RIGHT: sag, LEFT: sol, S: vertebra, AzV: azigos ven, L: karaciger®®.

2.2. Morfoloji

Konjenital olarak diizelmis transpozisyon nadir olmasina ragmen son birkag

yildir temel morfolojik tanimlamalar yapilmis ve énemli calismalar yaymlanmigtir'’

20 Diizelmis transpozisyonun cerrahi tedavisindeki gelismeler ilgili anatomiyi
yeniden degerlendirme firsati saglamistir’?2,  Belirtildigi gibi  diizelmis
transpozisyonlu hastalarin yaklasik %5’inde situs inversus goriilmektedir®. Ayrica,

hastalarin yaklasik %25’inde dekstrokardi ya da mezokardi goriiliir'®

. Diizelmis
transpozisyonun ventrikiiler topolojisinde (ventrikiillerin goreceli yerlesimi) sag
ventrikiil morfolojik sol ventrikiiliin solunda yerlesmistir. Bu anormal dongii
sonucunda ventrikiiller bir sol el modeline uygun yerlesmistir?®. Yani; biri eger
interventrikiiler septumun sag ventrikiil ylizeyine karsi avug¢ icini yerlestirirse
bagparmak girisi ve diger parmaklar ise c¢ikis1 gosterir. Normalde D-dongiilii
ventrikiillerde kullanilan sag el modelinden farkli olarak KD-BAT’ ta sol el modeli
kullanilmas: gereklidir. Interventrikiiler septum AV diskordansin 6zelliklerinden biri
olan daha sagital veya yatay konumda olma egilimindedir. Bu atriyal ve ventrikiiler
septum “malalignment’’1dir. Kalbin dort boslugunun kesisim yeri olan kruks kordis
diizeyinde atriyal septum ve ventrikiiler septum bulusur. Ancak atriyal septum 6ne ve

saga devam etmesiyle degisken bir bosluk olusturarak ventrikiiler septumdan

degisken derecede bir sapma olur'®. Atriyal septum ve ventrikiiler septum bu
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“malalignment”inin  ventrikiiler septal defekt biiyiikligiine, ventrikiiler ¢ikis
akimlarma ve ileti sistemine etkileri vardir®®. Sag taraftaki AV kapak iki papiller
kaslar ile mitral kapak Ozelliklerine sahip olup interventrikiiler septum iizerinde
hi¢bir insersiyonu Yyoktur. Penny ve ark. bu yapida mitral kapaklarm (MV)
%10’nunda énemli ekokardiyografik anormallikler olduguna dikkat ¢ekmislerdir®.
Soldaki AV kapak trikiispit kapak (TV) oOzelliklerine sahiptir. Bu kapagin onde
yerlesmesi septal kapak¢igi membranéz septumun septal “malalignment”inin
yarattig1 "bosluk" icine getirmesi nedeniyle kapak siklikla anormaldir. Boylece bu
kapakgik sol ventrikiil ¢ikis yoluna bir engel olusturabilir'®. Siklikla AV diskordans
biiyiik arter transpozisyonu (BAT) ile iliskilidir. Sol taraftaki aortik kapak goreli
olarak mutlak olmamakla beraber pulmoner kapaga gore daha Onde
bulunmaktadir®® Freedom ve ark. aortanin solda ve onde yerlesiminin tam
transpozisyon, ¢ift ¢ikisli sag ventrikiil, anatomik diizelmis malpozisyon, supero-
inferiorventrikiiller ~ve tek ventrikiill baglantilarinda da  olusabilecegini
gdstermistir?®?’. Sol ventrikiil ¢ikis yolu derinde sag ve sol AV kapaklar arasinda
sikigsmis olmasi nedeniyle daha kolay tikanmaya yol agabilir. Siklikla pulmoner
kapak mitral kapak ile fibroz stireklilik gosterir. Solda ve ©onde aort miiskiiler
infundibulum tarafindan desteklenir fakat iki AV kapak ile siireklilik icinde degildir.
Sag ventrikiil ¢ikis yolu ve aortun obstriiktif lezyonlar1 belki de daha az iizerinde
durulmaktadir. Birgok calisma ciddi sol AV kapak yetersizligi ile birlikte bu sorunun
daha sik oldugunun gostermektedir. Sistemik ¢ikis yolu tikaniklig1 fonksiyonel ve /
veya gercek aort kapak atrezisinin yamisira arkus aortanin obstriiktif anomalileri

seklinde olabilir?®°,

2.3. lliskili Lezyonlar

Konjenital olarak diizelmis transpozisyonu olan hastalarin %90’ ninda iligkili
anomaliler vardir®®. En sik goriilen anormallikler VSD, morfolojik sol ventrikiil ¢ikis

yolu tikanikligi (MLVOT) ve sol tarafl: trikiispit kapak anomalileridir.
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2.3.1. Ventrikiiler Septal Defekt

Diizelmis transpozisyonu olan vakalarin yaklasik %80'ine ventrikiiler septal
defekt (VSD) eslik eder®®. Defektler genellikle perimembrandzdiir (Sekil 2.10). Bu
durum atriyal ve septal “malalignment”in bir sonucudur®. Defektler genellikle biiyiik
ve anterior uzantili olup intraventrikiiler tiinele uygundurlar. Diger nadir defektler ise

subarteryel veya miiskiiler defektlerdir.
2.3.2. Pulmoner Cikis Yolu Obstriiksiyonu

Morfolojik sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu KD-BAT’ 11 ve atriyal situs
solituslu hastalarin %30 ile %50’sinde tespit edilmistir. Pulmoner ¢ikis yolu
tikaniklig1 kapak veya infundibuler diizeyde izole olarak nadiren olusur. Ancak
genellikle konjenital olarak diizelmis biiyiik arterlerin transpozisyonunda ventrikiiler
septal defekt (VSD); trikiispit kapagin Ebstein anomalisi; ¢coklu seviye sol ventrikiil
cikis yolu tikanikligy; atriyal septal defekt (ASD) gibi anormalliklerle iligkilidir. VSD
ve pulmoner c¢ikis yolu obstrilksiyonu olan hastalarin yaklagik tigte birinde
morfolojik TV anormallikleri de gozlenmistir. Sol ventrikiil ¢ikis yolu
obstriiksiyonu; infundibuler septum ve ventrikiill serbest duvar arasindaki
subpulmoner yerlesimli ¢ikis yolunun kamalasmasi ile miiskiiler kaynakli ve sag
tarafli ventrikiiloinfundibular katlant1 kaynakli ortaya ¢ikar (Sekil 2.11). Membranoz
septum kaynakli fibr6z doku sol ventrikiil ¢ikis yolu tikanikligina neden olabilir.
Pulmoner kapak stenozunun kendisi veya trikiispit veya mitral kapak kaynakli

dokular da pulmoner akimi engelleyebilir®2.
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Doubly comitted

Perimembranoz

Muskdiler
outlet

Muskiiler inlet l Apikal muskiiler defekt

Sekil 2.10. KD-BAT’a eslik eden tiim VSD tipleri.

Orijinal ¢izim 2008 yilinda Gemma Price tarafindan yapilmistir ve bu ¢alismada kullanilmak tizere
degistirilmistir.
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Sekil 2.11. Morfolojik sol ventrikiil ¢ikis yolu tikanikliina nedenolan anatomik

substratlar

Morfolojik sol ventrikiil ¢ikis yolu tikanikligina neden olan anatomik substratlar1 gdstermektedir.
Orijinal ¢izim 2008 yilinda Gemma Price tarafindan yapilmistir ve bu ¢alismada kullanilmak {izere
degistirilmistir.

2.3.3. Morfolojik Trikiispit Kapak Lezyonlari

Morfolojik TV'nin anormallikleri KD-BAT’a sik eslik eder. Yapilan
otopsilerin yaklasik %90’ninda morfolojik TV’de bazi anormallik gézlenmesine
ragmen, hayat boyu klinik olarak belirgin fonksiyonel bozukluk daha az siklikta
ortaya ¢ikmaktadir. En sik goriilen ve altta yatan 6nemli patoloji; TV nin septal veya
posterior kapakgiklarinda yer degisimi olmadan kapak displazidir. Anderson ve ark.
sol-taraftaki TV’nin "Ebstein" anomalisi ile iligkili 6zelliklerini tanimlamis olup

genel olarak bu kapaklarin onarim igin kotii bir substrat oldugunu belirtmislerdir3.
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Morfolojik TV ve zaman zaman mitral kapak, ventrikiiler septuma ata biner tarzda

oturabilir. Preoperatif dsnemde bu anomaliyi tanimak ¢cok dnemlidir3*,

2.4. Koroner Arter Anatomisi

“Double Switch” ameliyati dahil diizelmis transpozisyonun cerrahi
tedavisindeki degistirme yaklasimlari koroner arter anatomisine tekrar odaklanmaya
neden olmustur. Genel olarak koroner arterler aort kapak posterior yiiziindeki
siniislerden orijin almaktadir (Sekil 2.12). Atriyal situs solitus ve KD-BAT olan
hastalarda koroner arterler normalin ayna goriintiisii seklinde dagilim gdstermektedir.
Sag tarafli koroner arter morfolojik sol koroner arterin epikardiyal dagilimina
sahiptir. Sag tarafli ana koroner arter; sirkumfleks ve anterior desendan olmak iizere
ikiye ayrilir. Fakat sol tarafli koroner arter sol AV olukta seyreder ve infundibuler ve
marjinal dallar1 verir. Birgok arastirmacit degisken koroner arter anomalileri
gostermistir. 13 ¢ocuk hastayr igeren bir anjiyografik calismada arastirmacilar
“koroner arter-ventrikiiler konkordans™1 yaygin bir patern olarak bilmistir®®. On dort
cocuk hastayr igeren bir calismada, McKay ve ark. siniis diigiim arterin kalici
kokeninin sirkumfleks arter oldugu ve sag atriyal duvarin medial kenar1 boyunca
kendi rotasinda seyrettigini gostermistir®®. Bu yiizden bu durumu arastirmacilar
atriyal “buffle” prosediirii veya atriyotomi onarim sirasinda arter hasar1 agisindan
potansiyel cerrahi risk olabilecegi yoniinde yorumlamiglardir. Ayni raporda
kommissural “malalignment” ve eksantrik koroner ostia arasinda bir korrelasyon
oldugu belirtilmistir. Ismet ve ark. 20 hastanin analizinde yedi eksantrik ostia oldugu
belirtilmistir®’. izole olarak siniis diigiim arterin koroner siniisten koken aldig1 nadir
durumlar da bildirilmistir®®. En biiyiik patolojik caligma (46 drnek) Uemara ve ark.
tarafindan yapilmistir. Nispeten normal paternde sirastyla sol ve sag siniisten orijin
alan sag ve sol koroner arterlerin insidansi %76 olarak bildirilmistir. On bir 6rnekte
anomaliler bulundugu 4 hastada tek koroner arter; 2 hastada sag siniis 2 hastada da
sol siniisten kaynaklandig1 gosterilmistir. Konjenital olarak diizelmis transpozisyonu
olan hastalarda koroner anatominin degiskenlik derecesinin ve tipinin iyi anlagiimasi
bu hastalara “’Double Switch’’ ameliyat1 gibi cerrahi yaklasimlar agisindan ¢ok

onemlidir.
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Sekil 2.12. Konjenital olarak diizelmis biiyiik arter transpozisyonunda koroner

arterlerin kokeni ve dagilimini gosteren kalp tabaninin sematik ¢izimleri.

A: Situs solitus. B: Situs inversus. TV, trikiispit kapak; MV, mitral kapak; AoV, aort kapagi; PV,
pulmoner kapak; RCA, sag koroner arter; LCA, sol koroner arter; ADCA, anterior inen koroner arter;
CxCA, sirkumfleks koroner arter. A, 6n; P, arka; R, sag; L, sol*.

2.5. Ozellesmis leti Sistemi

KD-BAT’li hastalarda iletim sistemi anormal ve potansiyel olarak
degiskendir. Anderson, Becker, Losekoot ve digerleri tarafindan yapilan kapsamli
caligmalarda normal ve anormal iletim dokusunun varligmi gosterilmistir'®3%42,
Sinoatriyal (SA) diiglim atriyal situsa gore normal konumda yer almaktadir. Diger

taraftan AV iletim dokusu anormaldir. Klasik olarak iki AV diglim
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mevcuttur. Normal arka AV diigiim “Koch” ti¢genin tepesindedir fakat beraberinde
hicbir bir AV demeti yoktur. Anormal sag 6n AV diigiim penetran AV demetine
doniiserek devam eder. ikincisi pulmoner-mitral kapak siirekliliginin lateralinde sag
atriyal apendiks giriginin altinda anterosiiperiorunda yer almaktadir. Bunun AV
demeti subpulmoner ¢ikis yolu ve superior sol ventrikiil duvarinin 6n yiizii boyunca
yiizeysel uzanim gosterir. Bu demet st interventrikiiler septum iizerinden asagi
dogru seyreder ve dallarini verir. VSD varsa; 6n AV demet VSD’nin anterosuperior
kenar1 boyunca seyreder. Iletim sistem anormallikleri KD-BAT 11 hastalarin tiimiinde
goriilmez. Hosseinpour ve ark. bazi hastalarda normal AV digim ve AV demet
varligi agiklamaya calismislardir®®. Hipotezlerine gore interventrikiiler septum
tepesinde normal arka AV diiglimden AV demetinin gelisimi anatomik olarak atriyal
ve ventrikiiler septal “malalignment” tarafindan engellendigi varsaymislardir.
“Malalignment” derecesi sol ventrikiil ¢ikis yolu ve pulmoner trunkus g¢api ile
iliskilidir. Bu ¢alismada konjenital olarak diizelmis transpozisyonu ve normal iletim
sistemine sahip hastalarda siklikla pulmoner atrezi veya belirgin pulmoner darlik
varlig1 ile karakterize oldugu gdsterilmistir. Bu anatomik varyantlar daha az derecede
atriyal ve ventrikiiler septal “malalignment” ile sonuc¢lanmistir. Bu nedenle sol
ventrikiil ¢ikis yolunun boyutu, septal “malalignment” derecesi ve normal AV iletim
sistemi arasinda bir korelasyon oldugu seklinde yorumlanmistir. Her iki iletim
sistemi VSD anterosuperior ve inferoposterior kenarinda ata biner tarzda olan
hastalarda; Monckeberg ve ark. tarafindan tarif edildigi gibi VSD’nin 6n kenarinda
ve her iki AV demeti baglant1 noktasi {izerine yerlesmis bir aski gibi demet seklinde

mevcut olabilmektedir*?.

2.6. Klinik Bulgular

KD-BAT’l1 hastalarin klinik 6zellikleri iyi dokiimente edilmistir*®44, izole
KD-BAT olan hastalar, c¢ocukluk doneminde asemptomatik olmakla beraber
eriskinler donemde klinik problemler daha yiiksek oranda gériilmektedir®l. Cocukluk
caginda belirtilerin zamanlamasi ve siddeti genel olarak eslik eden lezyonlarla
iliskilidir. KD-BAT bebeklik doneminde bradikardi (kalp yetmezliginin eslik ettigi

veya etmedigi), komplet AV blok, tasiaritmi, yetersiz pulmoner kan akimini yansitan
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siyanoz ve / veya konjestif kalp yetmezligi ile bulgu verebilir. Konjestif kalp
yetmezligi; kardiyak aritmiye bagli olabilecegi gibi daha biiyiik olasilikla genis VSD,
sol tarafli displastik veya yer degistirmis morfolojik TV'de regiirjitasyon, aort arkin
obstriiktif anomalisi veya bu anomalilerin kombinasyonuna bagh gelisebilir. Biiyiik
cocuklarda ikinci kalp sesinde sertlesmenin (PA hipertansiyon klinik siiphesi
acisindan) degerlendirilmesi igin bir pediatrik kardiyolojiye sevk edilebilir, ancak bu
durum yenidoganda ¢ok nadirdir. Fizik muayene bazen AV ve VA diskordans
hakkinda bulgu verir. Yenidogan doneminde mitral yetmezliginin klinik 6zelliklerin
varligt KD-BAT ve anormal sistemik AV kapak ihtimalini diisiindiirmelidir. KD-
BAT’l1 baz1 yenidoganlarda sistemik AV kapak yetersizligi masif olabilir ve bu tiir
hastalar ciddi kardiyomegali olabilir ve klinik olarak klasik TV’nin Ebstein
anomalisi (AV ve VA baglantilar1 konkordansi ile) kabul edilir. Organik ve
fonksiyonel aort atrezisi bu hastalarda tanimlanmistir ve bu tip hastalarin biiyiik
cogunlugunda diizensiz ve yetersiz morfolojik TV ve son derece incelmis morfolojik

sag ventrikiil gozlenir.

2.7. Tam
2.7.1. Elektrokardiyogram

AV ve VA diskordansi olan hastada frontal P-dalga aksinin yonii normaldir,
bu nedenle I, II, III ve aVF derivasyonlarinda pozitif iken aVR’ de negatiftir. Toraks
icinde kalbin konumu P-dalga vektorii veya aksimi etkilemez. Normalde
ventrikiillerin elektrik aktivasyonu interventrikiiler septumdan baslar ve soldan saga
ve arkadan 6ne dogru yayilir. Bu ilk aktivasyon prekordiyal derivasyonlarda(V6 qR
paterni ve V1°de Rs) Q dalgalarmin normal paternde olmasindan sorumludur.
Normal ¢ocuklarda sol gogiis derivasyonlarinda Q dalgalarinin yoklugu nadiren
gozlenen bir durum olmasina ragmen normal yenidoganlarin %25’inde V6
derivasyonunda Q dalgast olmayabilir. KD-BAT ta interventrikiiler septumun daha
cok ya da daha az sagittal egimi vardir ve sol posteriordan sag one dogru
uzanmaktadir. Ventrikiiler inversiyon hem yiizeyler ve ventrikiiler demet dallari
tersine ¢evrilmis oldugundan ilk aktivasyon sonra elektriksel aktivite sagdan sola ve
genellikle daha yukar1 ve one dogru seyretmektedir. Bu gogilis derivasyonlarinda

normal Q dalgasi paterninin tersine donmesine neden olur; Q dalgalar1 sag
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prekordiyallerde mevcut iken sol gogiis derivasyonlarinda yoktur (Sekil 2.13).
Tersine donmiis bu model kalp sag tarafli oldugunda veya basing veya hacim
yikklenmesi ile iliskili lezyonlarda karistirict bir faktér olabilir. Diizelmis
transpozisyonu olan hastalarda klasik elektrokardiyografi degisiklikler tespit
edildiginde; sag prekordiyal derivasyonlarda QS kompleksleri ile prekordiyal
derivasyonlarda ters Q dalgasini, III ve aVF derivasyonunda derin Q dalgalar1 ve sol

aks sapmasini igerecektir.

KD-BAT’li hastalarda daha oOnce de belirtildigi gibi ileti sisteminin
anormallikleri nedeniyle konjenital ve cerrahi sonrast AV tam blok olusumu
onemlidir. Tam AV blok dogumda hastalarin yaklasik %4 mevcut olup genel yagam
boyu insidans1 %20-30'dur®®. En onemli &zelligi teshisten sonra yilda %2 tahmin
orani ile izlemde diizelmis transpozisyon popiilasyonunda tam kalp blogunun artan
yaygmligidir*>#®. Cerrahiye bagl tam kalp blogu insidansini azaltmak igin cerrahi
tekniklerde gelismeler olmasina ragmen bu sorun halen 6nemli ve ilerleyici olmaya
devam etmektedir’. Diizelmis transpozisyonu olan tiim hastalarin uzun siireli takibi

yalniz bu nedenle zorunludur.
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Sekil 2.13. KD-BAT ta elektrokardiyogram

Elektrokardiyogram V1 derivasyonunda qR paterni ile V5 ve V6 derivasyonlarinda Q dalgalarinin
yoklugu anormal ventrikiiler depolarizasyonu gostermektedir®.
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2.7.2. Akciger grafisi

Akciger grafisi KD-BAT’l1 hastanin tani1 ve degerlendirilmesinde yararh
bilgiler saglamakla beraber bu durum yenidoganlardan daha ¢ok; daha biiylik bebek
veya ¢ocuklar i¢in gegerlidir. Levokardi, atriyal situs solitus ve KD-BAT’11 hastanin
akciger grafisinde ventrikiiloarteriyel bileske anormallikleri saptanabilir. Diiz akciger
grafisinin 6n projeksiyon iginde sol iist mediastinal siirin orta ve iist kisimlarinda
konveks ¢ikint1 ve pulmoner trunkusun beklenen pozisyonunda hafif bir konveksiten
ile karakterize bir deformite seklinde ortaya ¢ikar (Sekil 2.14). Bu gélge sol tarafli
morfolojik sag ventrikiilden kaynaklanan levopozisyonlu ¢ikan aortayr temsil eder.

Levopozisyonlu aorta AV ve VA diskordansi i¢in tanisal degildir.

Sekil 2.14. KD-BAT ta akciger grafisi

Akciger grafisinde goriilen kalp siluetinin iist kismi, normal arter iliskilerin kayb1 nedeniyle anormal
diiz goriiniir*®.
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2.7.3. Ekokardiyografi

Kompleks AV ve VA baglantilar1 olan hastanin muayenesi karinda biiyiik
damarlarin ultrason muayenesi degerlendirilip situs tanimiyla baglanmalidir. Situs
inversus olan hastada aort vertebranin sag tarafinda seyrederken inferior vena kava
(IVC) solda seyreder. Morfolojik sag atrium soldadir. Bu durum diizelmis
transpozisyonlu vakalarin %5'l “situs inversus” olabilecegi i¢in onemlidir. “Situs
ambigusu” olan hastalarda IVC’de “interruption”(kesinti) veya aorta ve IVC’nin
vertebranin aymi tarafinda seyrettigi goriiliir. Tanim olarak bu hastalar gercek KD-
BAT olmadigi i¢in ayirici tanida dikkatli olunmalidir. Bazi hastalarda, belirsiz bir
atriyal situsa ragmen atriyumlar nispeten iyi lateralize olabilir. Kalbin subkostalinden
abdominal damarlarin kesitsel (yatay) goriintiisii hareket ettirerek kardiyak pozisyon
dogru olarak tespit edilebilir. KD-BAT’I1 hastalarin %25’inde dekstrokardi veya
mezokardi goriilebildigi i¢in bu ¢ok Onemlidir. Buna ek olarak bu yaklasim kalp
odalarmin uzaysal iliski anormalliklerinin saptanmasi saglar. Kalp bosluklar1 ve
damarlarin hepsi goriintiilenebildigi i¢in subkostal goriintiiller KD-BAT’l1 hastalarin
belirlenmesinde 6nemlidir. Bu pozisyonda AV diskordans varliginin ilk ipucu atriyal
ve ventrikiiler septum arasindaki “malalignment” olabilir. Her vakada sonografik
olarak morfolojik sag ventrikiile karst morfolojik sol ventrikiilii tanimlayan 6zellikler
acisindan bakilmasi gerekir. Bu 6zellikler; sola gdre sag ventrikiilin AV kapagin
apikal yerlesmesi (Ebstein anomalisi benzeri malformasyon varliginda abartilidir ve
AV septal defekt veya genis perimembrandz inlet VSD varliginda yoktur.), iki
kapakcikli (mitral) AV kapaga gore tic kapak¢ikli kapagin olmasi, sag ventrikiilde
AV kapagin septuma tutunmasi, sag ventrikiilde moderatdr band olmasi, diiz sol
ventrikiil endokardiyal ylizeye gore irregiiler mural sag ventrikiil endokardiyal
yiizeyin olmasi, uzunlamasina veya elipsoid seklinde sol ventrikiiler kavitesine gore
yuvarlak veya licgen seklinde sag ventrikiil kavitesinin olmasidir(Sekil 2.15A).
Subkostal dort bosluk goriiniimii bu o6zellikler hakkinda bilgi edinme agisindan
onemlidir. Goglisten uzun eksen goriinlimler normal kalbe gore daha dikey olma
egilimindedir ve BAT varligi1 dogrulayict olarak iki biiyiik artere paralel ortaya
ciktig1 goriiliir. KD-BAT’ta ventrikiiler septum genellikle yatay seyreder ve bu
durum eksen goriintiilerde 6zellikle genis perimembrandz inlet VSD gibi durumlarda

kafa karistirict olabilir. Bu durumda, pulmoner kapak her iki AV kapak ile iligkili
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goriilebilir ve VA baglantisi ile ilgili bazi karigikliklar yaratir. Bununla birlikte uzun
eksen goriintiiler aort veya pulmoner arter ¢ikis yolu obstriikksiyonu saptanmasi
acisindan o6zellikle onemlidir ve diger taraftan gogiis kisa eksen goriintiiler de faydali
bulgular verir. Pulmoner arter bifiirkasyonuna gére aort ve pulmoner kapaklarin
diizeyinde aort ile koroner arterler genellikle L-pozisyonda oldugu gosterilmistir.
Biiyiik arterlerin bu iliskisi tipik olmasina ragmen mutlak degildir(Sekil 2.15C).
Subkostal goriintiilerde siipheli bir durum olursa VA baglantisinin diskordan olup
olmadig1 kisa eksen goriintiileri bu durumun dogrulanmasini saglar ve ayni1 zamanda
ventrikiiler septum yonii, AV kapak anatomisi ve kapiller kas dagilimi hakkinda bilgi
verir(Sekil 2.15B). Dort bosluk goriiniimden “transduser” yukari egilerek sag tarafli
sol ventrikiilden pulmoner ¢ikis yolunun iki AV kapak arasinda ne kadar sikigmis
olacagini tespit edilebilir. Apikal dort bosluk goriintiiler sol AV (trikiispit) kapagin
Ebstein malformasyonuna 6zellikle dikkat edilmek kaydiyla AV kapak anatomisini
gozden gegirilmesi i¢in 6zellikle yararhidir(Sekil 2.16B). Renkli Doppler AV kapak
yetmezligini 6l¢mek icin kullanilir. Bu goriiniim net bir sekilde perimembrandz inlet
VSD’yi de gosterir. “Duktal cut pozisyonu” olarak da adlandirilan yiiksek sol
parasternal goriintiiler sadece duktus arteriozusu gostermez ayni zamanda konumu
nedeniyle tiim arkus aortayir da gosterir. Aslinda suprasternal incelemeler genellikle
aortu ¢ok iyi gostermez. Sag aortik ark (%18) Onceden inanilandan daha yaygin
oldugundan aortun dallanma paterninin gosterilmesi ¢ok 6nemlidir. Atriyal kusurlar
vakalari yaklasik %12'sinde goriiliir ve en sik sekundum tiptedir. Ekokardiyografik
olarak normal kalpte atriyal septum renkli akim doppleri ile subkostal ve dort bosluk
gorlntiileri ile degerlendirilir ve ¢ogunlukla mevcut olan soldan saga atriyal sant
dogrulanmis olur. Alternatif olarak KD-BAT bazen bir AV septal defekt ile iliskili
olabilir. Bu durum AV diskordansinin tanisint zorlastirabilir fakat dogru bir
ekokardiyografik degerlendirme ile kesin tani konulmasi miimkiindiir. Sol AV
kapagin yapisal anormallikleri genis bir yelpazede goriintiilenebilinir. Belki de en sik
goriilen; konkordan baglantili hastalarda TV’nin Ebstain anomalisinin genel
karsilasilan formunun daha az displacement ile degisik derecede displazisidir. Bu
ozellikler en 1yi dort bosluk ve modifiye kisa eksen goriintiiler ile ekokardiyografik
olarak gosterilir. Genel fonksiyonel problem kapak yetersizligidir ve bu kolayca

renkli akim Doppler ile degerlendirilebilir. Bu durumda kapak stenozu nadir olmakla
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birlikte akis hizlari degerlendirilmelidir. Sol AV kapagin Ebstein malformasyonu,
sag ventrikiil hipoplazisi ve zaman zaman subaortik obstriiksiyon ile iliskili olabilir.
Suprasternal stenotik halka ve AV kapagin degisik derecelerde “overriding”
pozisyonunda olmasi gibi diger anomaliler sol AV kapag: etkileyebilir. KD-BAT’ta
genelikle perimembrandz inlet VSD olur, sol AV kapagin posterior override
pozisyonda olmasi anterior VSD gerektiren sag AV kapagin override pozisyonda
olmasindan daha yaygin olarak goriiliir. Ekokardiyografik bulgular AV kapakta
“straddling” wvarligin1 veya yoklugunu gostermesi agisindan ¢ok yeterlidir.

Parasternal kisa eksen ve dort bosluk incelemeler bu agidan 6zellikle yararlidir.

E
F:.
—

Sekil 2.15. Atriyoventrikiiler ve ventrikiilo arteriyel diskordans.

Atriyoventrikiiler kapagi daha apikal (TV, ok) yerlesmis olan morfolojik sag ventrikiil solda ve
pulmoner venlerin agildig1 morfolojik sol atriyumla baglantilidir. Morfolojik sag atriyumla baglantili
olan morfolojik sol ventrikiil de sagda lokalize ve atriyoventrikiiler kapagi (MV) daha yukaridadir
(A). Aorta solda yerlesmis olan morfolojik sag ventrikiilden ¢ikmaktadir (ventrikiilo arteriyel
dikordans), ventrikiiller yan yana durmaktadirlar (B). Kisa eksende biiyilk damarlarin durumu. Aort
onde ve solda, pulmoner arter arkada ve sagdadir (L transpozisyon)(C). MRV: morfolojik sag
ventrikiil, MLV: morfolojik sol ventrikiil, TV: trikiispid kapak, PV: pulmoner ven, Ao: inen aorta,
RA: sag atriyum, MV: mitral kapak®,
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Sekil 2.16. Situs inversus dekstrokardi (AV ve VA diskordans) ve morfolojik

trikiispit kapagin Ebstein anomalisi

A) Situs inversus dekstrokardi, atriyoventrikiiler ve ventrikiilo arteriyel diskordans. Kalp apeksi
sagdadir. Morfolojik sol atriyum, morfolojik trikiispit valv (TV) ve morfolojik sag ventrikiil sagda,
morfolojik sag atriyum (MRA), morfolojik mitral valv ve morfolojik sol ventrikiil soldadir.

B) Atriyoventrikiiler ve ventrikiilo arteriyel diskordans ve morfolojik trikiispt valvin Ebstein
anomalisi. Morfolojik sol atriyum ile morfolojik sag ventrikiil arasindaki morfolojik trikiispit valv
morfolojik mitral valvden bir hayli asagiya, apekse dogru yapismaktadir. 13

AV kapakta “straddling” varlig1 ventrikiil hipoplazisi olasilig1 bir ipucudur.
Genellikle sag AV kapak anomalileri KD-BAT ile ilgili ortak anomaliler arasinda
¢ok sik goriillmemektedir. Ancak bir otopsi serisinde vakalarin %551 kadar gesitli sol
AV kapak anormallikleri gosterilmistir®®. Sag tarafli mitral kapakta parasiit
deformitesi de tarif edilmistir. Subkostal dort bosluk goériiniimiiniin en iyi avantaji
sag AV kapagi iyi degerlendirilmesini saglamasidir. KD-BAT 11 hastalarin yaklagik
%80'inde VSD goriiliir. En sik olarak bu defektler perimembrandz inlet veya
posterior uzantilidir. Bu defektler posterior uzanimi nedeniyle TV septal kapak¢igin
apikal yer degisimi nedeniyle kismi tikanikliga neden olabilir ve ayni zamanda
TV'nin “straddle” pozisyonda olmasina neden olur. Bdyle bir anatomi en iyi
parasternal kisa eksen ve apikal veya subkostal dort bosluk goriintiiler ile gosterilir.
Outlet ve kas defektler daha az siklikla goriiliir. Ventrikiiler apeks genellikle
subkostal olarak iyi goriintiilenemez; Bu nedenle apikal miiskiiler VSD en iyi apikal
dort bosluk goriintiilerde aranmalidir. PA’ya dogru sol ventrikiil ¢ikis yolunun 6zgiin
anatomisi en iyi dort bosluk goriiniimiinden 6ne “transduser” yonlendirerek subkostal

pozisyonda gosterilebilir. Cikis yolunun “pulse” veya siirekli dalga Doppler
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degerlendirmesi en iyi bu pozisyonda olur. Belirtildigi gibi pulmoner ¢ikis yolu sag
ve sol AV kapaklar arasinda derinde sikismistir. Obstriiksiyon bir veya birden fazla
olas1 mekanizma nedeniyle olabilir: kapagin kendi anomalileri; miiskiiler
infundibuler septum ile belirgin sag tarafli, miiskiiler ventrikiiloinfundibular katlanti
nedeniyle olusan subpulmoner obstriiksiyon; sag veya sol her iki AV kapaktan
kaynaklanan aksesuar doku veya inlet VSD’nin anevrizmal dokusunun neden oldugu
sol ventrikiil ¢ikis yolunun tikanikligidir. Aslinda ciddi sol AV kapak yetersizligi
durumunda, aort obstrilksiyonunun yalnizca fonksiyonel olmadiginda emin
olunmalidir. Aortik annulus bir miiskiiler infundibulum ile ventrikiil gévdesinden
ayrilir; Bu nedenle, miiskiiler ¢ikis yolu tikanikligi dinamik olarak goriinebilir. Buna
ek olarak, tikanik subaortik membran, kapak stenozu ve aksesuar AV kapak dokusu
nedeniyle olabilir®®. Subaortik alan en iyi sol parasternal veya bazen de subkostal
pozisyonda goriintiilenir. Subaortik tikanikta oldugu gibi, aort koarktasyonu
genellikle ciddi sol AV kapak yetersizligi, VSD veya RV hipoplazisi ile iliskilidir.
Tan1 yiiksek sol sternum pozisyonda yapilabilir. Aort 6ne dogru seyrettiginde ile
Koroner arterlerin goriintiilemesi mitkemmeldir. Hastalarin %76’sinda ventrikiiler
anatomisi ile uyumlu bir koroner dagilim vardir; ancak tek koroner arter anomalileri
ve digerleri olabilir. Konjenital olarak diizelmis transpozisyonu olan fetusun aile
Oykiisii, onceki obstetrik ultrason muayenesinde kalp anormalliginin tespit edilmesi
ve hidrops fetalis gibi ¢esitli nedenlerle fetal ultrasonu yapan kisinin dikkatini
cekebilir. Konjenital olarak diizelmis transpozisyonda hidrops fetalis; ciddi sol AV
kapak yetersizligi veya bradikardinin eslik ettigi AV tam bloktan kaynaklanabilir.
Kardiyak anatomi ve kardiyak ritim fetal ekokardiyografi ile kolayca gosterilebilir.
Nadiren intrauterin AV blok dogustan diizelmis transpozisyonu tespit edilmesine
saglar. Otuz dort fetusun alindig1 bir ¢alismada fetusta diizelmis transpozisyonun
degerlendirilmesinde  ultrasonografinin tan1 en degerli yontem oldugu
gosterilmistir"l. Transozofajiyal ekokardiyografi de konjenital olarak diizelmis
transpozisyonu olan hastanin degerlendirilmesi i¢in ¢ok uygundur. Bu 6nceden
ameliyat olmus ve sinirl bir transtorasik penceresi sahip yash hastalarda giivenilir bir
pencere saglar. Ayrica, transézofajiyal ekokardiyografik pencere; sol ve sag AV
kapaklar, inlet ventrikiiler septum ve atriyal septum dahil olmak iizere bu tip

bozuklugu olan yapilarin incelenmesinde kritik bir 6neme sahip olabilir.
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Transozofajiyal ekokardiyografinin avantajlart ve dezavantajlart ile ilgili gesitli
calismalar yaymlanmistir’>®®, Ug boyutlu ekokardiyografi giderek KD-BAT’l
hastalarda kullanilmaya baslamistir®**®. Ozellikle sol AV kapak, sol ventrikiil ¢ikis
yolu obstriiksiyonu ve VSD’nin aorta ile iligkisinin degerlendirilmesinde ¢cok degerli

bilgiler vermektedir.

2.7.4. Manyetik Rezonans Goriintiileme

Manyetik rezonans goriintileme (MRG) ozellikle hem sistemik RV
degerlendirilmesini hem anatomik ve fizyolojik bilgilerini tanimlanmasini saglar.
Anatomik onarim diisiiniilen hastalarin dncesinde degerlendirilme icin MRG yararl
bilgiler vermektedir®®-®. Buna ek olarak MRG; LV “retraining” i¢in PA bantlama
yapilmis hastalarda yararli ve gilivenilir olup LV kitle / LV hacim oraninin dogru
degerlendirilmesini izin verir ve “double switch” operasyonunu yapmadan yeterli LV

“retraining” belirleyicilerinden biri olarak kullanilmaktadir.

2.7.5. Kardiyak Kataterizasyon ve Anjiyografi

Glintimiizde 1ki boyutlu ve ii¢ boyutlu ekokardiyografi ile MRG’nin sagladigi
anatomik ve islevsel ayrintilar, KD-BAT’l1 hastalarin ¢ogunlugunda ameliyat 6ncesi
rutin kataterizasyon gereksinimini azaltmistir. Yakin zamana kadar, intrakardiyak
diizeltme Oncesinde, Ozellikle pulmoner arterlerin ve koronerlerin anatomisini
gdstermeyi amaclayan tanisal sol ve sag kalp Kataterizasyonu uygulanirdi®. Tanisal
kataterizasyon, pulmoner vaskiiler direncin artmis olabilecegi hastalarin (uzun
stiredir VSD iistiinde santi olan, agir sol yerlesimli AV kapak yetmezligi olan)
pulmoner vazodilatér yaniti ile beraber ameliyat Oncesi degerlendirmesinde,
aortopulmoner Kollateralleri oldugundan siiphelenilen ya da agiklanamayan siyanozu
olan hastalarda ve daha seyrek olarak da girisimsel olmayan goriintiileme teknikleri
ile 1yl tamimlanamayan anormal koroner arter anatomisi bulunan hastalarda 6nemini
korumaktadir. Diizeltilmemis KD-BAT’1 olan erigkinler bile, 0Ozellikle aritmi,
ventrikiil disfonksiyonu, uzun siireli intrakardiyak sant veya agiklanamayan siyanoz
olanlar, ameliyat oncesi Kataterizasyondan fayda gorebilirler®?. Kardiyak

kataterizasyon, anatomik onarim Oncesi sol ventrikiil “retraining”’e giden hastalarin
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sol ventrikiil hemodinamisinin degerlendirilmesinde halen 6nemini korumaktadir®,
Biiyiik arterlerin KD-BAT’1 kardiyak malpozisyonla beraber olabileceginden,
inferior vena cava veya aortanin seyrini tanimlamak amaciyla Kataterin karin i¢indeki
ilerleyis istikametini kaydetmek, altta yatan situs ya da malpozisyonun tanisini
koymaya yardimci olur. Kataterin ilerleyis yoni ile ilgili gozlemler, biiyiik arterlerin
ventrikiillere gore anormal yerlesimini tanimada da énemli olabilir. ilerleyis yonleri
anteroposterior ve lateral floroskopi kullanarak tanimlanabilir. Situs solitus ve
levokardisi olan hastalarda, vendz Kkatater vertebraya yakin bir seyir izlerken,
pulmoner arter mediyal ve posteriorda bulunur. Aort, anteriorda ve sol kardiyak sinir
boyunca uzanir. Atriyoventrikiiler nodun ve kolaylikla aksayabilir narinlikteki iletim
sisteminin anterior yerlesimi nedeniyle, KD-BAT’li hastalar, katater ile
manipiilasyon sirasinda, her oldugunda o esnada degil ama 6zellikle pulmoner artere
erisim denendigi sirada, bloklu ritim gelistirme yoniinden daha yiiksek risk
altindadir. Bu nedenle, her zaman igin, islem srasinda acil transvendz “pace”

takilmasi icin bir sistemin mevcut ve kullanima hazir tutulmasi 6nemlidir.

Giliniimiizde anjiyokardiyografik degerlendirme, Oncesinde ekokardiyografi
ya da MRG olmaksizin yapilmamaktadir. Bu goriintiileme yontemleri taniyi
gostermis olmali ve ayrica ventrikiiler septumun gorece topografisini aydinlatmis
bulunmalidir. KD-BAT’l1 ¢ogu hastada, ventikiil kas kitlesi, normal kalptekine
kiyasla ¢ok daha sagittal sekilde uzanmis bir septum etrafinda dizilmistir. AV
diskordans: olan hastalarda, horizontal bir ventrikiiler septum da oldukc¢a sik
tanimlanmistir. Ventrikiiler septumun bu normal dis1 yerlesimine yonelik gozlemler,
anjiyokardiyografi i¢in aksiyel projeksiyonu tanimlamada dnem arz eder. Ventrikiiler
septumun olagan yerlesimini tahmin ederek, belki 20 ila 25 derecelik sag anterior
oblikle beraber sol lateral ve frontalden alinmis bir ventrikiilogram, ventrikiiler
septumu, sol ventrikiil ¢ikis yolunu ve mitral girisi gostermelidir. Benzer bir
projeksiyon, morfolojik sag ventrikiile enjeksiyon i¢in de kullanlabilir. Ag¢iktir ki
ventrikiiler septumun diger kisimlarinda biitiinlik bozuklugu varsa, aksiyel
projeksiyonlarin gordiigli bolgeler genisletilmeli ve uygun sekilde degistirilmelidir.
Subpulmoner obstriiksiyonun karakteri, en i1yi morfolojik sol ventrikiile segici
enjeksiyon yapilarak goriintiilenebilir. VSD varliginda, 20 ila 25 derece derecelik sag

anterior oblik goriiniim eklemek, ilave fayda olarak, hem VSD’yi hem sol ventikiil
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¢ikis yolu obstriiksiyonunu gosterecektir. Sol ventrikiil AV kapagin islevsel durumu,
muhtemelen en iyi ekokardiyografi ve renkli Doppler inceleme ile degerlendirilebilir,
ancak sag ventrikiiler anjiyografi ilave bilgi saglayabilir. Olduk¢a nadir olan,
subaortik stenozun karakteri, en iyi sag ventrikiiler anjiyografi ile gosterilir. Degisik
derecelerde oblik agili goriiniimler, kiiciik sol ventrikiili ya da cift ¢ikish sag
ventrikiilin VA baglantisin1 gostermek icin gerekebilir. Pulmoner arterler ile
bifurkasyon, en iyi kraniyokaudal agidayken pulmoner arterlere segici kontrast
enjeksiyonu ile goriintiilenebilir. Bir dereceye kadar saga ya da sola dogru anterior
oblik a¢1, sirastyla sag ya da sol pulmoner artere odaklama yapar. Aort ve koroner
arterler, frontal ve lateral projeksiyonlarda kayda alinan aortografi ile gosterilebilir.
Koroner arterler posteriora bakan sinlislerden koken alir ve segici koroner
anjiyografi, anatomilerinin gdsteriminin yeteri diizeyde elde olunmasi i¢in gerekli

olabilir.

2.8. Dogal Seyir ve Tedavi

KD-BAT kompleks ve siradist bir konjenital kalp hastaligidir. Béyle olunca
deneyim elde etmek ve sonrasinda hastaligin dogal seyrini, cerrahi sonuglar1 ve
cerrahi yaklasimdaki degisimlerin sonuglarini ¢alismak zaman almaktadir. AV ve
VA diskordansinin altinda yatan problem RV’nin sistemik bir ventrikiil olmasindan
kaynaklaniyor olmasidir. Bunun yani sira sistemik sag ventrikiiler fonksiyonunu
farkli patofizyolojik etkilere sahip eslik eden lezyonlar da etkilemektedir. VSD’ler
voliim yiiklenmesine neden olur. Pulmoner ¢ikis yolu tikanikligi pulmoner kan
akimini, voliim yiikiinii ve sag atriyum sol ventrikiil etkilesimini degistirir. Trikiispit
reglirjitasyonu ventrikiile voliim yiiklenmesine sebep olurken ayni1 zamanda ard yiikii
(afterload) de azaltacaktir. Bu anatomik ve fizyolojik degisiklikler arasindaki

kompleks iliskiler hastaligin sonuglarini analiz edebilmeyi zorlastirmaktadir.

2.8.1. Medikal Tedavi

Duktus bagimli pulmoner kan akimima sahip olan yenidoganlara zaman
kaybetmeden prostaglandin tedavisi baslanir ve akcigerlere kan akimini saglayacak

stabil bir kaynak cerrahi olarak olusturulana dek “duktus arteriosus”un agik kalmasi
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saglanir. Benzer yaklagim ileri diizey aort koarktasyonu veya arkus aorta’sinda
kesinti s6z konusu olan infantlar igin de gegerlidir. Iliskili diger lezyonlarin medikal
tedavisi erken medikal tedavi sonrasi daha ¢ok 6nem kazanir. Sonrasinda medikal
tedavi sistemik AV kapak yetmezligi ve kalp yetmezligine odaklanir. Afterloadun
azaltilmasi ve beta blokor kullanimu ile birlikte uygun ditiretik kullanimi da gerekli

olabilir.

2.8.2. “Pacing”

Hastalarin 6nemli bir bdliimiinde spontan veya postoperatif tam kalp blogu
gelisebilir. Iliskili kardiyak anomalilerle birlikte siklikla AV blok olabilir veya
belirgin bradikardiyle beraber kalici “pacing”i kaginilmaz hale getirir. Hastanin
fiziksel 6zelliklerine, ven6z anatomisine, rezidiiel intrakardiyak lezyonlara ve cerrahi
onarimin tipine gore “pacing” transvendz yaklasimla endokardiyak veya epikardiyak
veya ikisinin kombinasyonu seklinde olabilir. Kalp blogu i¢in selektif bdlge RV
apikal veya LV apikal “pacing” sirasiyla fizyolojik ve anatomik onarimdan sonra
tercih edilir. Ikinci olan PA banding’den sonra tercih edilir. Belirgin kalp yetmezligi
ve ventrikiiler dissenkroni olan KD-BAT hastalarinda biventrikiiler “pacing” ve
kardiyak resenkronizasyon (CRT) tedavisinin endikasyonlart ve rolii agiga
kavusturulmustur®. Ashinda konjenital kalp hastalig1 i¢in CRT “pacing” kullanilan
raporlanmis ilk vaka bir KD-BAT hastasidir®. Transvensz CRT sisteminin
yerlestirilmesi siradisi koroner siniis ve biiylik kardiyak ven anatomisinden dolay1
zorlayicidir®.  Sonraki sistemik morfolojik RV’iin CRT’sine izin verecektir.
Anatomik tamir yapilmis hastalarda, koroner siniis transvendz olarak ulasilabilir
degildir ve morfolojik sol ventriilin CRT’si i¢in hibrid ya da epikardiyal yaklagim
gereklidir. KD-BAT hasatalarinda CRT’nin sonuglarina dair veriler sinirh

durumdadir.57-%°

2.8.3. Operasyonsuz Dogal Seyir

Erken dogal seyir; iliskili lezyonlardan ve cerrahi yonetimin ciddiyeti
tarafindan belirgin etkilenmektedir. KD-BAT’m uzun dénem yasama dair

tekrarlayan yaymlar s6z konusu olsa da, bu durum biyiikk olasilikla olagan
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disidir’®™. Hastaligin dogal seyrini; iliskili lezyonlarin ve cerrahi yonetimin
sonuclarindan ayri olarak degerlendirmek isteyen birka¢ arastirmaci degisik olasilik
setleri onermislerdir. Beauchesne ve ark. 44 opere edilmemis hastay1r 144 ay takip
etmis ve cogunun (%59) grade 3 veya daha ileri diizey sistemik AV kapak
regiirjitasyonu oldugunu tespit etmistir ve bunlarin ¢ogu belirgin sistemik RV
disfonksiyonu gdstermistir ve semptomatiklerdir’?. Presbitero ve ark. 18 hastayi takip
etmis ve yine AV kapak regirjitasyonuna ve ventrikiiler disfonksiyonun ana
problemler olduguna isaret etmistir®’. Biiyiik ¢ok merkezli bir ¢alismada, Graham ve
ark. iliskili lezyonlar bulunmayan hastalarda kalp yetmezligi ve sistemik ventrikiiler
disfonksiyonun ayni yasta iligliki lezyonlara sahip olan hastalardan daha az siklikta
goriildiigiinii tespit etmistir’®. Bu problemler iki grupta da ilerleyen yasla birlikte

artis gostermistir.

2.8.4. Konvansiyonel Cerrahi Sonuclar

KD-BAT’l1 hastalarin konvansiyonel cerrahisinde biiylik olgiide altta yatan
lezyonlar ve bunlarin hemodinamik etkilerine gore gesitli secenekler vardir. Sistemik
dolasim ile PA arasinda sant konmasi veya PA bantlama sirasiyla azalmis veya
artmis pulmoner kan akiminin palyasyonu icin kullanilir. VSD kapatilmast birincil
prosediir veya “debanding” sonrasi gergeklestirilebilir. Defekt kapatilmasi sonrasinda
kalp blogunun cerrahi komplikasyonlarin1 azaltmak i¢in teknikler su sekildedir; PA
¢ikis yolu obstriiksiyonu lokal olarak rezeke edilebilir veya MLV-PA arasina konduit
yerlestirilebilir (Sekil 2.17)*. TV deki yetmezlik kapak onarimi veya degistirmesi ile
tedavi edilir. Ancak cerrahi seriler agir kapak displazisi mevcut olan hastalarda
onarim sonrast kapakta tekrarlayan veya ilerleyici yetersizlik gelistigi
gosterildiginden bu vakalarda kapak degisimi daha 1iyi bir opsiyon olarak
durmaktadir. AV kapakta belirgin “straddling” veya ventrikiil hipoplazisi ile
komplike oldugunda 6ncelikli olarak "Fontan" tipi palyasyon tedavi olarak basarili
olmustur. Son olarak ventrikiil fonksiyonu kotii olmasi, siddetli trikiispit yetersizlik
veya aort atrezisi olan hastalar i¢in kalp transplantasyonu en basarili tedavi yaklagimi
olarak durmaktadir. Sonucu belirleyen faktorler ve geleneksel cerrahi yaklagimlarin

uzun doénem sonuglarmi degerlendiren birgok seri bildirilmistir’*8. Acil cerrahi
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sonugclari iyilestirilmis olup cerrahi risk olasiligi %3-10’dur. Hraska ve ark. sirasiyla
5 yillik ve 10 yillik sag kalim oranlarmi %75 ve %68 olarak bildirilmistir. Bu
sonuglar diger gruplar tarafindan bildirilen sonuglarla olduk¢a benzerlik
gostermektedir. Konduit replasmani ve sistemik AV kapak onarimi / degisim icin
tekrar cerrrahi gereksinimi sik olup 10 yillik izlemde yaklasik %40 civarindadir.
TV’nin Ebstein malformasyonu, trikiispit yetmezliginin derecesi, sistemik sag
ventrikiil disfonksiyonu ve tam kalp blogu kotii prognozla iliskili onemli risk

faktorleridir.

Sekil 2.17. Rastelli operasyonu.

VSD yama ile kapatilir ve morfolojik sag ventrikiilden aortaya tiinel olusturulur(1). Pulmoner darlig
bypass etmek i¢in morfolojik sol ventrikiilden pulmoner artere dogru kapakli kondiiit
yerlestirilir(2)1°.KD-BAT’a gore diizenlenmistir.
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2.8.5. Sag Ventrikiil Disfonksiyonu ve Trikiispit Yetmezligi

Ventrikiil disfonksiyonu ve AV kapak yetmezligi hacim yiiklenmesi,
ventrikiiler ve anniiler dilatasyon ve distorsiyon ve sag ventrikiil-sol ventrikiil
etkilesim gibi patofizyolojiler ile baglantilidir. Sol ventrikiile gore sistemik ventrikiil
olan sag ventrikiil uygun olmayan geometrisi, diisiikk ejeksiyon fraksiyonu ve diisiik
koroner akim rezervi nedeniyle dezavantajli olabilir®?®, “Atriyal switch”
ameliyatindan sonra basit transpozisyonda sag ventrikiil islevi ile ilgili ¢alismalar
devam eden sag ventrikiil disfonksiyonu hakkinda bilgi verir®®. Bununla birlikte

genel olarak sag ventrikiiler fonksiyonu yillarca korunabilir.

Diizelmis transpozisyonlu hastalarda yapilan calismalar smirli olmakla
birlikte sistemik sag ventrikiil disfonksiyonu izlenimi dogrulama egilimi vardir®.
Birka¢ seride arastirmacilar geleneksel biventrikiiler onarim sonrasi sistemik sag
ventrikiil ~ fonksiyonlarmin  kotlilesmesi  yoniinde  bir  egilim  oldugunu

bildirmislerdir®’

. Bu gozlemin karmasik sag ventrikiil sol ventrikiil etkilesimde
degisiklikler ve cerrahi miidahalenin kendi etkileri de dahil olmak iizere ¢ok sayida
olasi nedenleri vardir. Sistemik sag ventrikiil disfonksiyonu yanmi sira cesitli
calismalar TV yetmezliginin 6nemine oOzellikle dikkat c¢ekmistir. Prieto ve ark.
diizelmis transpozisyonu olan 40 hastanin alindigr bir c¢alismada trikiispit
yetmezliginin kotii prognazla iliskili tek ve en 6nemli faktor oldugu ve sistemik sag
ventrikiil disfonksiyonu hemen her zaman uzun siireli trikiispit yetersizligi ile
baglantili oldugu sonucuna varmislardir®. Acar ve ark. TV fonksiyonunun her iki
ventrikiil ylikleme durumuna ve septal geometri bagl oldugu ve bununla birlikte
trikiispit kapak degisiminden sonra en sik 6liim nedeni progresif sistemik ventrikiil
disfonksiyon oldugunu sonucuna varmistir®®%, Sistemik sag ventrikiil fonksiyonu ve
trikiispit yetmezligi arasindaki iliski Mayo klinikte bir grup tarafindan
degerlendirilmistir. Mongeon ve ark. TV replasmani sirasinda ventrikiil fonksiyonu
korunmus olan hastalarin korunmus ventrikiil fonksiyonun uzun siire devam edecegi
hipotezini ortaya atmislardir®, 46 hastanin retrospektif analizinde ekokardiyografi ile
preoperatif sistemik ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu degerlendirilmis ve operasyon
sonrasi (>1 yil) ventrikiil fonksiyonunun bagimsiz bir prediktor oldugu anlasilmistir.
Bu ¢alisma ilk olarak TV yetersizligi nedeniyle cerrahi planlanacak hastada sistemik

sag ventrikiil fonksiyonu korunmus ise diisiiniilmesi gerektigi ve hastalarin
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cogunlugunda bu cerrahinin uzun vadede ventrikiiler fonksiyonundaki bozulmay1
durdurabilecegini gostermistir. Cesitli calismalar PA bantlamanin sistemik sag
ventrikiil fonksiyonu ve AV kapak yetersizligi lizerine etkisine yogunlagsmistir. Bazi
caligmalar PA bantlama sistemik ventrikiil fonksiyonu ve AV kapak yetersizligi
diizeltebildigi; fakat Winlaw ve ark. AV kapak yetmezligi onemli bir diizelme

6392 Bjventrikiiler onarimda

olmadigi ama klinik diizelme oldugu belirtilmistir
basarmin yagla iligkili oldugu ve bantlamanin gen¢ yasta yapilmasi basari sansini
artirdigr belirtilmistir. Jahangiri ve ark. PA bantlamanin muhtemelen Oncelikle
pulmoner kan akimini degistirerek ve boylece sistemik RV yiiklenme kosullarini
degistirerek trikiispit yetmezliginde diizelmeyi sagladigim o6ne siirmiislerdir®.
Yenidogan doneminde PA bantlama yapilan hastalarda da benzer sonuglar
bildirilmistir®. Sol ventrikiil basmnci diisiik olmasi nedeniyle “double switch”
operasyonu Oncesi sol ventrikiilde “retraining” yapilmasi gerekir. Progresif PA
bantlama stratejisi sol ventrikiil basing yiikiinii artirir ve sol ventrikiil hipertrofisine
neden olur. Bantlamanin yeterliligi intraoperatif ekokardiyografi ile veya katater
kullanarak basing-hacim iliskileri degerlendirmesi ile veya ameliyat sonrasi
ekokardiyografi, MR veya kalp kataterizasyonu ile degerlendirilebilir. Double switch
operasyonu ge¢gmeden once PA bantlama sonrasinda LV basinci sistemik basincin

>%70 ila %80 arasinda olmasi,

LV kitle / LV hacim oraninin > 1.5 olmasi, normal LV kalinliginin olmasi ve

PA bantlama sonrast normal LV fonksiyonun olmasi gerekir.

2.8.6. Anatomik Onarim veya “Double Switch” Girisimi Sonuclar:

Ilerleyici sag ventrikiil disfonksiyonu ve trikiispit yetmezligi ile beraber
klasik cerrahi yontemlerin goreceli olarak zayif sonuglari, konjenital olarak diizelmis
BAT'l1 hastada alternatif cerrahi yaklasimlarin arastirilmasina yol agmistir. Ilbawi ve
ark. ilk kez standart fizyolojik onarim yerine diizelmis transpozisyonun anatomik
onartmimi bildirmistir (Sekil 2.18)%°. VSD'nin intraventrikiiler ‘rerouting’(yeniden
yonlendirilmesi) ve atriyal “switching” (degistirme)'in (Mustard veya Senning
porsediirleri) kombine yaklasimi ile anatomik sol ventrikiil sistemik ventrikiil roliinii

yerine getirir ve anatomik sag ventrikiil sag ventrikiilden pulmoner artere olan
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kondiiit ile subpulmoner ventrikiil olur (Sekil 2.19). Takibinde ise anatomik onarim
serilerini yayinlamislaridir®. Boyle bir yaklasima potansiyel olarak engel olabilecek
diizelmis transpozisyonun patolojik anatomisi gdzden gecirilmistir’??. “Double
switch” ile ilgili rolatif veya mutlak kontrendikasyonlar; restriktif bir VSD, 6zel
koroner arter anatomisi, %50'den daha fazla ventrikiiler hipoplazi, “over-riding” AV
kapak ve mitral kapak anomalileridir. Imai ilk olarak koroner arter transferi ile hem
tam bir arteryel seviyede “switch” ve hem de bir atriyal seviyede “switch” igeren

gergek bir “double switch” prosediirii raporlamistir®”%

. Sonrasinda, Oonemli bir
sayida hem ventrikiiler seviyede “rerouting” ve/veya hem de arteryal “switching”i
iceren anatomik onarimlarin raporlari ile birlikte risk analizini ele alan oldukca
biiyiik bazi ¢alismalar gergeklestirilmistir®® 2%, Siklikla uzun olan bu prosediirlerin
komplikasyonlari; atriyal “switch”i (sinus nod disfonksiyonu, supraventrikiiler
disritmiler, odacik tikanikliklari ve odacik sizintilari), ventrikiiler “switch”i
(subaortik tikaniklik, aort kapaginda yetmezlik, konduit tikanikligi veya yetmezligi),
velveya arteryal “switch”i (koroner arter tikanikliklari, aortik kapak yetersizligi,
pulmoner arteryal tikanikligl) igerecek sekilde olmasi beklenmektedir. Anatomik
onarim operasyonu sonrasinda sol ventrikiiler disfonksiyonu goreceli olarak sik
olabilir. Quinn ve ark. “double switch” sonrasinda 11'inde sol ventrikiil “retraining”

gerekli olan 44 hastanin sonuglarini rapor edilmistirt®

. Cok degiskenli analizde, sol
ventrikill “retraining”in tamamlanmasi; 6liim/transplantasyon'u, orta-ileri derecede
sol ventrikiil disfonksiyon gelisimini veya her ikisini de on gormistiir. Orta-ileri
derecede sol ventrikiil disfonksiyonu; “retraining”i olmayan 33 hastanin altisina
karsin, Oncesinde “retraining”i olan 11 hastanin altisinda goriilmiistiir. Benzer
sekilde, Boston grubu anatomik onarimi takip eden ge¢ donem sol ventrikiil
disfonksiyonu belirleyicileri {izerine raporlar yaymlamislardir'®. Anatomik olmayan
onarimi yapilan ve sistemik sag ventrikiilii olan hastalara kiyasla anatomik onarim
sonras1 hastalarm hayat kalitesi sonuglar1 yakin dénemde yaymlanmustir. ilk veriler,
anatomik onarim grubunda diger gruba gore daha diisiik okul performasinin
oldugunu gostermistir. Ozetle; konjenital olarak diizelmis BAT'l kompleks hasta ele

alindiginda, cerrahin fizyolojik, anatomik ve firsat olmas1 durumunda tek ventrikiil

tipi onarimlarin yaralarlar1 ve riskleri arasinda se¢im yapmasi gerekecektir.
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Siiperior
vena kava

Pulmoner
venler

Morfolojik
sag ventrikiil

inferior Morfolojik sol ventrikiil

vena kava

Sekil 2.18. “Double Switch” operasyonu.

Orijinal ¢izim 2008 yilinda Gemma Price tarafindan yapilmistir ve bu ¢alismada kullanilmak iizere
degistirilmistir.
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Morfolojik sag
ventirkil- pulmoner
arter arasi konduit

[
Siiperior
vena kava

Y

Pulmoner
venler

f

Morfolojik sol
ventirkil-aort arasi
interventrikiiler tiinel

inferior
vena kava

Sekil 2.19. VSD'nin intraventrikiiler ‘rerouting’(yeniden yonlendirilmesi) ve atriyal
switching (degistirme)'in (Mustard veya Senning porsediirleri kombine
yaklagimi ve anatomik sag ventrikiilden pulmoner arter kondiiit

yerlestirilmesi

Orijinal ¢izim 2008 yilinda Gemma Price tarafindan yapilmistir ve bu ¢aliymada kullanilmak iizere
degistirilmistir.
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2.9. Sonug

Konjenital olarak diizelmis BAT, AV ve VA uyumsuzlugu ile karakterize,
nadir goriilen bir konjenital kalp defektidir. Etiyolojisi, morfogenezisi ve morfolojisi
g6z oOniline alindiginda karmasik bir kalp malformasyonudur. Klinik tablosu iligkili
kardiyak anomalilere gore degiskenlik gostermektedir. Geleneksel cerrahi
yaklagimlarin uzun siireli izleminde istenilen sonuglar elde edilememis olup normal
AV ve VA baglantilarim1 restore etmeyi amaglayan yeni cerrahi yaklasimlarin
gelistirilmesine yol agmistir. Erken sonug¢lar umut verici olmakla beraber uzun

donem izlem daha dogru sonuglara ulastiracaktir.
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3. YONTEMLER

Bu calismada, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghigi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda 1985-2015 yillar
arasinda tani almis KD-BAT vakalar incelemeye alindi. “Situs solitus” L loop (L
transpozisyon), “situs inversus” D loop (D transpozisyon)’lu ve atriyal isomerizmli
vakalar da bu gruba dahil edildi. Kardiyak kataterizasyon ve ekokardiyografi arsiv
kayitlarindan yaklasik 66 konjenital olarak diizelmis biiyiik arter transpozisyonlu
hastanin dosyalarina ulasildi. Ancak bu hastalardan sadece 57’sinin tani tedavi ve

izlem siireclerinin degerlendirilebilecegi dosya kayitlar elde edilebildi.

3.1. Verilerin Toplanmasi

Calisma kapsaminda hasta dosyalari ve Pediatrik Kardiyoloji argiv sistemi
kayitlar1 degerlendirilerek; hastalarin demografik verileri, semptom ve bulgulari, tani
anindaki, cerrahi operasyonlar oncesi ve sonrasindaki ekokardiyografik verileri,
kardiyak kataterizasyon verileri, gegirilen operasyon ve iglemlere ait veriler ve
takiplere ait (ekokardiyografi, 24 saatlik holter monitorizasyonu, semptom ve
bulgularin seyri, izlem siiresi) verilerinden ulasilabilenler 6nce c¢alisma i¢in 6zel
olarak diizenlenmis veri toplama formlarina sonra dijital olarak hazirlanmis veri
tabanina kaydedildi. Takipsiz olan veya verilerinde eksiklik olan hastalardan arsiv
sisteminde irtibat numaralar1 kayith olanlara telefon araciligiyla ulagilarak hastalarin
son klinik durumlar1 6grenildi ve eksik veriler tamamlandi. Calisma sirasinda veri

toplamak i¢in kullanilan formlar sekil 3.1 ve 3.2°de verilmistir.

3.2. istatistiksel Analiz

Calisma sonrasinda dijital veri tabanina iglenmis olan veriler, “Statistical
Package for Social Science (SPSS) 16.0 for Windows” paket programina aktarildi.
Sonuglarin  degerlendirilmesinde tanimlayic1 istatistiksel yontemler kullanildi.
Tanimlayici istatistiklerde sayisal degiskenlerin normal dagilip dagilmadigi Shapiro-
Wilk veya Kolmogorov-smirnov testi ile incelenerek, kategorik degiskenlerin

karsilagtirillmasinda Fisher exact testi, sayisal degisken iceren 2 grubun
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karsilastirilmasinda Mann-Withney U, ikiden fazla grubun karsilastirilmasinda
Krusskal-Wallis testi kullanildi. P degerinin 0,05’ten kiigiik oldugu durumlarda

istatistiksel fark anlamli olarak kabul edildi.
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KONJENITAL DUZELTiLMi$ BUYUK ARTER TRANSPOZiSYONLU HASTALARIMIZIN TANI,
TEDAVI VE iZLEM SURECLERININ DEGERLENDIRiLMESI

(VERi TOPLAMA FORMU)

Adi Soyada:

Dosya No:

DT:

Cinsiyet:

Akrabalik:

Tani aninda SO2: Tani yasi:

Tan1 aninda semptomlar:

Gecirilmis operasyon Var Yok

1.0perasyon: Tarih: Endikasyon:
2.0perasyon: Tarih: Endikasyon:
3.0perasyon: Tarih: Endikasyon:

Kateterizasyon oykiisii:

Kateterizasyon bulgular::

Sistol Diastol Mean

PAB

AO

QP/QS

Rp

Koroner arter anomalisi:

MRG bulgular::

Yasiyor mu? Ex/tarih/yas:

Ex nedeni:

Eslik eden diger sistem hastaliklar::

Eslik eden diger kardiyak anomaliler:(PDA-AK-interruption-PA hipoplazisi,Ebstein):

Sekil 3. 1. Veri toplama formu 1



Atriyal Situs:

Kardiyak pozisyon: Dekstrokardi: Levokardi: Mezokardi:

Atriyal septal defekt: High venosum: Primum: Sekundum:

Ventrikiiler septal defekt: Perimemb: Muskuler: Subaortik: inlet:

Ventrikiiler Hipoplazi: Overriding: Straddling: Malalignment:
Atrezi Hipoplazi Yetmezlik derecesi Kleft

Mitral

Trikuspid

Pulmoner

Aort kapag

Kapak yetmezligi | Var /yok 1.derece 2.derece 3.derece 4.derece

Mitral

Trikuspid

Pulmoner

Aort kapagi

Var/yok

Tanidan itibaren gecen siire

Sag ventrikiil disfonksiyonu

LVOT veya PS(Pulmoner darhk):

RVOT veya AS (Aort darhig):

Aritmi oyKiisii;

Holter bulgular:

AV blok: postoperatif/preoperatif

Pacemaker tedavisi:

Notlar:
Sekil 3. 2. Veri toplama formu 2

implantasyon tarihi:

Gradiyent:

Gradiyent:

tipi:
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4. BULGULAR

4.1. Genel Ozellikler

Arsiv kayitlarindan belirlenen 66 hastadan 57’si ¢alisma kapsamina alindi.
Hastalarin 36’siin erkek (%63,2), 21’inin kiz (%36,8), erkek: kiz oranmin 1,7:1
oldugu goriildii. Hastalarin tan1 aldiklar1 ortanca yag 8 ay (0 gin - 17 wil) idi.
Hastalarin 20’sinde (%35,1) anne baba arasinda akrabalik oldugu 20’sinde (%35,1)
akrabalik olmadig1 goriildii, 17 (%29,8) hastanin akrabalik bilgilerine ulagilamadi.

4.2. Ik Basvuru Sirasinda Semptom ve Bulgular

Hastalarin ilk basvurulart sirasinda Oykii alma ve fizik muayene
siireclerindeki semptom ve bulgular1 degerlendirildiginde, tani aninda en sik
semptom 18 hastada (%31,6) morarma oldugu, bunu sirasiyla emmede azalma
(%26,3, cabuk yorulma (%24,5), kilo alamama (%22,8), nefes darligi (%14), ¢arpinti
ve senkop (%4)’un izledigi goriilmiistiir. En sik fizik muayene bulgusu 50 hastada
(%87,7) ifurtiimdi (Tablo4.1).

Tablo 4.1. ik bagvuru sirasinda semptomlar

Morarma 18 (31,6)
Emmede azalma 15 (26,3)
Cabuk yorulma 14 (24,5)
Kilo alama 13 (22,8)
Nefes darhgi 8 (14)
Carpinti 4 @)
Senkop 4 @)

Hastalar eslik eden diger sistemik hastaliklar agisindan degerlendirildiginde
tim hastalarin 6’sinda (%10,5) kalp dis1 ek sistemik hastalik varligi saptandi.
Hastalarin eslik eden kalp disi sistemik hastaliklarina ait bilgiler Tablo 4.2°de

Ozetlenmistir.
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Tablo 4.2. Eslik eden kalp dis1 sistemik hastaliklar

Epilepsi 2 (3,5
Kartagener Sendromu 1 (1,8)
Ambigus Genitalya 1 (1,8)
Inguinal herni 1 (1,8)
Hepatit C tasiyicihigi 1 (1,8)

Pulse oksimetre ile oksijen satiirasyonlari (SO2) ortalama %93+8,8 (57-100)
idi. Dogumdan hemen sonra siyanotik seyreden ve pulmoner atrezi tespit edilen iki

hastada duktus ag¢ikliliginin devama i¢in prostaglandin infiizyonu verildigi 6grenildi.

4.3. Transtorasik Ekokardiyografik Bulgular

Transtorasik ekokardiyografi ile kalbin pozisyonu degerlendirildiginde
hastalarin 30’unda (%52,8) levokardi, 16’sinda (%28) dekstrokardi, 4’tinde (%7)

mezokardi ve 7’sinde (%12,2) izole levokardi saptandi.

Dekstrokardili 16 (%28) hastanin; 9’u (%15,7) izole dekstrokardi iken
6’sinda (%10,5) situs inversus, 1’inde (%1,7) situs ambiguus (sol atriyal izomerizm)
ile birlikte idi.

Mezokardili 4 (%7) hastanin 2’sinde (%3,5) situs solitus, 2’sinde (%3,5) de
situs inversus ile birlikte idi. Izole levokardili 5 (%8,7) hastada situs inversus ve 2

(%3,5) hastada sol atriyal izomerizm oldugu goriildii.

Hastalarin  transtorasik  ekokardiyografik degerlendirmelerinde  kalbin

pozisyonu ile ilgili elde edilen veriler Tablo 4.3’ de 6zetlenmistir.
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Tablo 4.3. Kalbin pozisyonu ile ilgili ekokardiografik bulgular

Levokardi (Situs solitus) 30 52,8
Dekstrokardi 16 28
Izole 9 15,7
Situs inversus 6 10,5
Situs ambiguus 1 1,7
Sol atriyal izomerizm 1 1,7
Sag atriyal izomerizm 0 0
Mezokardi 4 7
Situs solitus 2 3,5
Situs inversus 2 3,5
izole levokardi 7 12,2
Situs inversus 5 8,7
Sol atriyal izomerizm 2 3,5

Tan1  aninda  transtorasik  ekokardiyografi ile atriyal septum
degerlendirildiginde hastalarin 7’sinde (%12,1) patent foramen ovale, 37’sinde
(%64,9) atriyal septal defekt oldugu goriildii. En sik goriilen atriyal septal defekt tipi
34 (%59,6) hastada sekundum tip defektti. Venoz baglanti anomalisi olarak 3 hastada
(%35,2) ¢ift siiperior vena kava ve 1 hastada (%]1,7) parsiyel anormal pulmoner venoz

doniis (PAPVD) anomalisi oldugu saptandi.

Interventrikiiler septum degerlendirildiginde hastalarin 38’inde (%66,8)
ventrikiiler septal defekt saptandigi; bunlarin yerlesim yeri olarak 19’unda (%50)
perimembrandz ve subaortik yerlesimli defektlerin oldugu, 13’iinde (%34,2) ise inlet
yerlesimli oldugu gériildii. Ug hastada (%5,2) “Malalignment> VSD mevcuttu. Bir
hastada  (%1,7)  “Straddling’’  oldugu  gorilldii.  Ventrikiil  boyutlar
degerlendirildiginde 47 hastada (%82,5) ventrikiiller dengeli iken 10 hastada (%17,5)

ventrikiillerden birinde hipoplazi mevcuttu.
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Ekokardiyografi raporlarindan elde edilen verilere gore hastalarin 16’sinda
(%28) Pulmoner Hipertansiyon oldugu ve bunlardan 2’sinde Eisenmenger Sendromu
gelistigi goriildi.

Atriyal ve ventrikiiler septumun ekokardiyografik degerlendirmeleri sonucu

elde edilen bulgular Tablo 4.4’te 6zetlenmistir.

Tablo 4.4. Atriyal ve ventrikiiler septuma ait ekokardiyografik bulgular

Atriyum

Patent foramen ovale 7 (12,1)

Atriyal septal defekt 37 (64,9)
Sekundum 34 (59,6)
High venozum 3 (5,3)
Primum 1 a7

Venoz baglanti anomalileri 4 (6,8)
Cift SVC 3 (5,2)
PAPVD 1 ,7)

Ventrikiil

Ventrikiiler septal defekt 38 (66,8)
Perimembranéz+Subaortik 19 (50)
Inlet 13 (34,2)
Miiskiiler 3 (7,8)
Perimembranoz+Miiskiiler 3 (7,8)

Ventrikiil boyutlar:
Dengeli 47 (82,5)
MRV hipoplazisi 9 (15,8)
MLV hipoplazisi 1 1,7)

“Malalignment” 3 (5,3)

“Straddling” 1 1,7)

“Overriding” 0 (0)]

SVC: Siiperior Vena Kava; PSSVC: Persistan Sol Superior Vena Kava; PAPVD: Parsiyel Anormal
Pulmoner Venoz Déniis; MRV: Morfolojik Sag Ventrikiil; MLV Morfolojik Sol Ventrikiil
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Atriyoventrikiiler (AV) kapaklar degerlendirildiginde hastalarin 3’iinde
(%5,3) morfolojik mitral kapakta kleft ve yetmezlik, 24’{inde (%42,2) ise sadece
yetmezlik mevcuttu. Mitral kapak yetersizlikleri hastalarin 21’inde (%36,9) 1. veya
2. derece idi. Bir hastada (%1,7) morfolojik trikiispit kapakta kleft ve yetmezlik,
I’inde (%1,7) hipoplazi, 38’inde (%66,6) ise sadece kapak yetmezligi saptandi.
Morfolojik trikiispit kapaktaki yetmezlik 28 hastada (%49,1) 1. veya 2. derece idi.
Hastalarin 7’sinde (%12,3) morfolojik trikiispit kapakta Ebstein anomalisi oldugu
gorildii. Bunlarin dordiinde 2. derece kapak yetmezligi var iken, birer hastada
1.derece ve 3. derece kapak yetmezligi mevcuttu. Ugiincii derece kapak yetmezligi

olan hastaya 13 yasindayken trikiispit kapak replasmani yapildig1 goriildii.

Semilunar kapaklar degerlendirildiginde hastalarin 6’sinda (%10,5) aort
kapaginda 1.ve 2.derece kapak yetmezligi oldugu goriildii. 2 hastada (%3,5)
subaortik bolgede “ridge”, 4 hastada (%7) morfolojik sag ventrikiil ¢ikis yolu darlig
mevcuttu. 5 hastada (%8,8) pulmoner kapagin atretik oldugu goriiliirken 1 hastada

(%1,7) hipoplazi oldugu saptandi.

Otuz bir (%54,4) hastada morfolojik sol ventrikiil ¢ikis yolu (MLVOT)
darligi bulundu. Bu hastalarin 11’inde (%19,4) MLVOT darligi infundibular ve
valviiler iken 12’sinde (%21) sadece infundibular, 8’inde (%14) sadece valviilerdi.
Hastalarin 2’sinde poslu VSD’nin MLVOT darligima neden oldugu gorildii.
Hastalarin yarisindan fazlasinda MLVOT darliginin agirdi.
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Tablo 4.5. Semilunar ve AV kapaklarin ekokardiyografik bulgular

MMV
Kleft 3 (5,3)
Yetmezlik 24 (42,2)
1.ve 2. Derece 21 (36,9)
3.ve 4. Derece 3 (5,3)
MTV
Kleft 1 (1,7
Hipoplazi 1 a7
Yetmezlik 38 (66,6)
1.ve 2. Derece 28 (49,1)
3.ve 4. Derece 10 (17,5)
Ebstein anomalisi 7 (12,3)
Aort kapag
Yetmezlik 6 (10,5)
1.ve 2. Derece 6 (10,5)
Subaortik “ridge” 2 (3,5)
MRVOT darhg 4 (7)
Pulmoner kapak
Atrezi 5 (8,8)
Hipoplazi 1 a7
MLVOT darhg 31 (54,4)
Infundibular 12 (21)
Valviiler 8 (14)
Infundibular+ valviiler 11 (19,4)
MLVOT darhk derecesi
Hafif(<30 mmHg) 8 (14)
Orta(30-60 mmHg) 5 (8,8)
Agwr(>60 mmHyg) 18 (31,6)

MRVOT: Morfolojik sag ventrikiil ¢ikis yolu; MLVOT: Morfolojik sol ventrikiil ¢ikis yolu;
MMV: Morfolojik mitral kapak; MTV: Morfolojik trikiispit kapak
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Transtorasik ekokardiyografi ile eslik eden diger kardiyak anomaliler
degerlendirildiginde hastalarin 5’inde (%8,8) sag arkus aorta ve birer hastada (%]1,7)
parsiyel AVSD, aort koarktasyonu ve miyokardiyal ‘’noncompaction’” oldugu
goriildii. Ventikiiloarteriyel baglanti anomalisi olarak en sik ¢ift ¢ikisli morfolojik
sag ventrikiil (CCMRYV) (%7) anomalisi mevcuttu. CCMRV tanisi alan bu 4
hastadan 2 sinin genis VSD, sag ventrikiil hipoplazi ve valviiler pulmoner stenoz
oldugu saptandi. Kapak diizeyinde 60-65 mmHg gradiyent elde edilen bu hastalarin
izlemde sant veya pulmoner arter bantlama ihtiyact olmadigi ve stabil olarak

izlendigi 6grenildi.

Tablo 4.6. Eslik eden diger kardiyak anomaliler

Sag arkus aorta 5 (8,8)
Parsiyel AVSD 1 1,7)
Ventikiiloarteriyel baglanti anomalisi 5 (8,8)
CCMRV 4 @)
CCMLV 1 (1,7)
AK 1 1,7
Pulmoner arter hipoplazisi 2 (3,5)
Miyokardiyal “noncompaction”’ 1 ,7)

AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt; CCMRV: Cift ¢ikisli morfolojik sag ventrikiil, CCMLYV: Cift
ctkisl morfolojik sol ventrikiil; AK: Aort koarktasyonu

4.4. Kardiyak Kataterizasyon ve Anjiografi Bulgular

Hastalarin 48’ine (%84,2) tamisal ve girisimsel olmak iizere kardiyak
kataterizasyon ve anjiografi yapildigr 6grenildi. Hastalarin 38’ine (%66,7) tanisal
amach kardiyak Kataterizasyon ve anjiografi yapilirken 10’una (%17,6) girisimsel

amach kardiyak kataterizasyon ve anjiografi yapilmisti. Bu hastalarin 6’sina (%10,5)
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kalp pili implantasyonu; 3’iine (%S5,3) stente balon anjiyoplasti ve 1’ine (%1,8) de

kondiiite stent uygulanmustir.

Hastalarin higbirisinde koroner arter anomalileri hakkinda ekokardiyografik

ve anjiografik bilgi verilmemistir.

Tablo 4.7. Kardiyak kataterizasyon ve anjiografi bulgulart

Tamsal 38 (66,7)
Girisimsel 10 (17,6)
Kalp pili implantasyonu 6 (10,5)
Stente balon anjiyoplasti 3 (5,3)
Konduite stent uygulamasi 1 (1,8)
Toplam 48 (84,2)

4.5. Tleti Sistemi Anormallikleri ve Artimi Bulgular

Bu c¢alisgmaya alinan hastalarin 26’sinda (%47,3) toplam 30 adet aritmi (3
hastada 2 farkli aritmi saptanirken 2 hastada 3 farkli aritmi) oldugu goriildi. AV tam
blok (16 (%61,5) hastada) en sik saptanan aritmi tipi idi.

Aritmi saptanan hastalarin (26 hasta) 16’sma (%61,5) (konjenital AV bloklu
5 (%19,2) hasta; cerrahi sirasinda ve sonrasinda gelisen AV tam bloklu 11 (%42,3)
hasta) kalic1 kalp pili implantasyonu yapildigi tespit edildi. Bu hastalardan 12’sine

-----
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Ileti sistemi anormallikleri ve artimi bulgular1 Tablo 4.8°de dzetlenmistir.

Tablo 4.8. lleti sistemi anormallikleri ve artimi bulgular

Aritmi saptanma zamani

Aritmi tipi Cerrahi oncesi Cerrahi sonrasi Toplam
Hasta Hasta Hasta
(%) (%) (%)
sayis1 sayis1 sayis1
AV tam blok 5 (19,2) 11 (42,3) 16 (61,5)
1° AV blok 2 (7,6) 1 (3,8) 3 (11,5)
Ventrikiiler
) 1 (3,8) 3 (11,5) 4 (15,3)
ekstrasistol
Supraventrikiiler
) 3 (11,5) 0 0) 3 (11,5)
ekstrasistol
Supraventrikiiler
2 (7,6) 2 (7,6) 4 (15,3)
tasikardi
Toplam 13 (43,3) 17 (46,7)

4.6. Ameliyat Bulgular:

Calismaya dahil edilen 57 hastanin 31’ine (%54,4) toplam 48 kez cerrahi
islem uygulanmigtir (26’sina 1 kez, 8’ine 2 kez ve 2’sine ise 3 kez). Higbir hastada

anatomik tam onarim veya ‘’double switch’” ameliyat1 yapilmamistir.

Yapilan cerrahi girisimlerin santlarin diizeltilmesi veya fizyolojik onarim

amaciyla yapildig1 goriilmektedir.

Yapilan ameliyatlar ile ilgili bilgiler Tablo 4.9°da 6zetlenmistir.
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Tablo 4.9. Hastalara yapilan diizeltici cerrahi operasyon tipleri ve sayilari ile ilgili

bulgular
Blalock-Taussig (BT) sant 15 (31,2)
Pulmoner arter banding 9 (18,7)
VSD kapatilmasi 7 (14,5)
ASD+VSD kapatilmasi 4 (8,3)
ASD kapatilmasi 1 (2)
Morfolojik sol ventrikiil ile pulmoner 7 (14,5)

arter arasma kondiiit yerlestirilmesi

Cift yonlii Glenn santi 2 4,2)
Pulmoner arter rekonstriiksiyonu 2 4,1)
Subaortik “ridge” rezeksiyonu 1 2

BT sant yapilan 11 hastadan 6’s1 sant ile izlenmeye devam edilirken daha
sonra diger 5 hastadan 1 hastaya atriyal septektomi, 2 hastaya da cift yonlii Glenn
sant1 ve 2 hastaya pulmoner arter rekonstriiksiyonu yapildigi goriildii. Atriyum ve
ventrikiil septumlarinda defekt olan 12 hastadan 4 hastaya ayn1 anda hem ASD hem
de VSD kapatilmas1 yapilirken 7 hastaya sadece VSD kapatilmas1 1 hastaya da
sadece ASD kapatilmasi yapildig: tespit edildi.

Morfolojik sol ventrikiil ile pulmoner arter arasina kondiiit yerlestirilmesi
islemi yapilan 7 hastadan 1’inde pulmoner kapagin atretik, 6’sinda da pulmoner
kapakta onemli derecede stenoz oldugu i¢in bu islem uygulanmistir. Bu hastalardan
2’sinde kondiiitte darlik gelistigi ve transkatater olarak yapilan balon anjiyoplasti ve

stent implantasyonu girisimlerinin etkili olmadig1 saptanmustir.

4.7. izlem

(Caligsma siiresince verileri degerlendirilen 57 hastadan 16’sinin sadece bir kez

Cocuk Kardiyoloji poliklinigine basvurdugu ve sonrasinda takibe gelmedigi goriildii.
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Takibe devam eden 41 hastanin ortalama izlem siiresi 107 + 85 ay (2ay-28 yas) idi.
Izlem siirecinde 6 hastanin eksitus oldugu bunlarin tamaminin postoperatif dsnemde

kaybedildikleri 6grenildi.
Eksitus olan 6 hastanin bilgileri Tablo 4.10’da 6zetlenmistir.

Izlem siireleri boyunca sistemik ventrikiil olarak fonksiyon goren 13 (%22,8)
morfolojik sag ventrikiilde ventrikiil disfonksiyonu goriildi. Sistemik ventrikiil
disfonksiyonu gelisme yasinin bu hastalarda ortalama 7,04 +5,6 (0 -17) y1l oldugu

saptandi.
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Tablo 4.10. Postoperatif donemde eksitus olan hastalarin bilgileri

Tam

KD-BAT,Trikiispit kapagin Ebstein anomalisi,Genis
ASD,2° mitral yetmezlik,Agir PHT

KD-BAT,CCMLV,Genis VSD,Kii¢iik ASD,Agir
PHT,PDA

KD-BAT,Situs inversus totalis,{zole levokardi,
Perimembrandz poslu VSD,Sekundum
ASD,Pulmoner infundibular darliga ve posa bagli PS

KD-BAT, VSD,Valviiler ve infundibular PS,
Sekundum ASD,Pulmoner arterde
hipoplazi,PSSVC,Cift SVC,Sag arkus aorta

KD-BAT, izole dekstrokardi, Pulmoner atrezi,
Sekundum ASD, Perimembran6z VSD,PDA

KD-BAT, Perimembrandz ve inlet VSD, Valviiler ve
infundibular PS

Ameliyat
yasi

3 yas

3ay

4,5 yas

11 yas

2 ay

8ay

Postoperatif
eksitus giinii

2 gilin

26 giin

60 giin

10 giin

45 giin

16 giin

Eksitus nedeni

Sepsis,COYS

Pnémoni,sepsis, NEK,COYS

Sepsis,COYS

Sepsis,COYS

Pnémoni,sepsis, NEK,COYS

Pndmoni,sepsis,COY'S
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5. TARTISMA

Konjenital olarak diizelmis biliyiikk arter transpozisyonu, diskordan
atriyoventrikiiler ve ventrikiilo-arteriyel baglantilar ile beraber genellikle diger
kardiyovaskiiler malformasyonlarin eslik ettigi nadir goriilen bir konjenital Kkalp
malformasyonudur. Cesitli kaynaklardan elde edilen verilerde prevalansi 1,000 canlt
dogumda 0,03 olup konjenital kalp malformasyonlarinin yaklasik 9%0.05’ini

12 Populasyon temelli calismalar bu durumun etiyolojisinde g¢evresel

olusturur
faktorlerin olasi etkisini gosterse de aile Oykiisii ve molekiiler biyolojik arastirmalar
genetik etkinin daha da &nemli oldugunu gostermistir*®. Calismamizda hastalarin
20’sinde (%35,1) anne baba arasinda akrabalik oldugu goriilmektedir. Piacentini ve
ark. yaptig1 bir ¢alismada KD-BAT’1in her zaman sporadik olmadigi ebeveynler
arasinda akraba evliliginin varlig1 ve situs inversus niiksii nedeniyle otozomal resesif
bir mekanizmanin olabilecegi ileri siiriilmiis, calismaya katilan hastalarda akrabalik
%5 olarak bulunmus olup akrabalarin %15,7’sinde konjenital kalp defekti
saptanmustir’. Calismamiza katilan hastalarin ebeveynler arasinda akrabaligin yiiksek
saptanmas1 hastanemizin referans merkezi olmasi ve ililkemizde ebeveynler arasinda
akrabaligin yiiksek olmasina bagli oldugu disliniilmiistiir. Ancak retrospektif

kayitlarimizdan hasta ailelerindeki konjenital kalp hastaligi siklig: ile ilgili verilere

ulagilamamustir.

Izole KD-BAT olan hastalar, ¢ocukluk déneminde asemptomatik olmakla
beraber eriskinler donemde klinik problemler daha yiiksek oranda goriilmektedir®.
Cocukluk ¢aginda belirtilerin zamanlamasi ve siddeti genel olarak eslik eden
lezyonlarla iligkilidir. Calismamiza dahil edilen hastalarin ilk hastane basvurusu
sirasinda  Oykii alma ve yapilan fizik muayenede semptom ve bulgular
degerlendirildiginde tani aninda en sik saptanan semptomun 18 hastada (%31,6)
morarma, en sik fizik muayene bulgusunun 50 hastada (%87,7) iiftiriimdii.
Morarmas1 olan hastalarin hepsinde pulmoner atrezi veya morfolojik sol ventrikiil
cikis yolu obstriiksiyonu mevcuttu. Wallis ve ark. yaptigi ¢alismada bradikardi ve
tfiirimiin en sik fizik muayene bulgusu oldugu ve pulmoner cikis yolu darlig1 olan

hastalarda morarma sikayetinin en sik karsilasilan semptom oldugu belirtilmistir.
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Pennekamp ve ark. tarafindan yapilan bir derleme ¢aligmasinda situs inversus
ile siliyer anormallikler arasindaki baglantinin ¢ok 6nceleri rapor edildigi ve bununla
ilgili son 20 yillik sonuglar degerlendirildiginde bu iliskiyi kuvvetlendirecek yeni
bulgulara ulasildigi fakat daha ileri arastirmalara gerek oldugu belirtilmistir'.
Calismamizda 1 hastada situs inversus ile beraber Kartagener Sendromu oldugu

gorilmistir.

Kardiyak malpozisyonlar, kalbin anormal lokalizasyon gdstermesi veya diger
organlar anormal lokalizasyon gosterirken kalbin sol hemitoraksta yerlesmis

olmasidir'?. Siklikla kompleks visero-atriyal situs anomalileriyle birliktedir'2,

Dekstrokardi, mezokardi, izole levokardi, perikardiyal defektler ve ektopia
kordis kardiyak malpozisyonlardir’®, Calismamizda transtorasik ekokardiyografi ile
kalbin pozisyonu degerlendirildiginde hastalarin 30’unda (%52,8) levokardi,
16’sinda (%28) dekstrokardi, 4’tinde (%7) mezokardi, ve 7’sinde (%12,2) izole
levokardi saptandi. Dekstrokardili 16 (%28) hastanin; 9°u (%15,7) izole dekstrokardi
iken 6’sinda (%10,5) situs inversus, 1’inde (%1,7) situs ambiguus (sol atriyal
izomerizm) ile birlikte idi. izole levokardili 5 (%8,7) hastada situs inversus ve 2

(%3,5) hastada sol atriyal izomerizm oldugu goriildii.

Denktas ve ark. yaptigi bir ¢alismada %86 hastada situs solitus levokardi,
%2,7 hastada izole levokardi ve %31,5 hastada ise dekstrokardi rapor edilmistir.
Dekstrokardi situs solitus birlikteligi %8, situs inversus birlikteligi %2,9 iken izole
levokardi %1,4 olarak bildirilmistir.’. Literatiirdeki diger calismalarda dekstrokardi

%20 oraninda saptanmugtir'%7-108,

Calismamiz hastalarinda tani aninda yapilan transtorasik ekokardiyografi ile
viseroatriyal yerlesim degerlendirildiginde hastalarin 41’inde (%71,9) “situs solitus”,
hastalarin 13’tinde (%22,8) “situs inversus” oldugu goriildii. Literatiir incelendiginde
pediatrik vakalarin %34’{inde situs anomalisi oldugu, “situs solitusun” en sik goriilen
viseroatriyal yerlesim oldugu ve “situs inversus” un %21 oraninda oldugu
bildirilmistir’® 1 Calismamizdaki “situs inversus”lu hasta oranmn literaratiir ile
uyumlu oldugu goriildii. Oliver ve ark. yaptigi bir calismada “situs inversus” ve
“situs solitus”lu hastalar karsilastirildiklarinda “situs inversus”lu hastalarda Ebstein-

benzeri anomali veya spontan atriyoventrikiiler tam blok nadir gorildagi
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saptanmistir'®. Bizim calismamizda da “situs inversus”lu hastalarda Ebstein-benzeri
anomalinin daha nadir oldugu goriildii. Her iki atriumun ayni morfoloik yapida
olmast halinde “atrial izomerizm”den bahsedilir. Atriyal izomerizm morfolojik
olarak atriyoventrikiiler diskordans tanimina uymadigi halde KD-BAT’ta dolasim
fizyolojik olarak normal oldugu i¢in atriyal izomerizmli hastalar da bu gruba dahil
edildi. Murtuza ve ark. KD-BAT’li 113 hastanin verilerini yaymladiklart bir
makalede 2 (%]1) hastada sol atrial izomerizm eslik ettigi bildirilmistir''’.
Calismamizda da “situs ambiguus” (sol atriyal izomerizmli) dekstrokardili 1 (%1,7)
hasta ve sol atriyal izomerizmli izole levokardisi olan 2 (%3,5) hasta oldugu goriildii.
Calismamizda “situs ambiguus” ve izole levokardili vakalarin literatiirden daha fazla

oldugu goriildi. Bu durumun hastanemizin referans merkezi olmasindan

kaynaklandig1 diisiiniilddi.

Konjenital olarak diizelmis transpozisyonu olan hastalarin %90’ninda birlikte
goriilen anomaliler vardir®. En sik goriilen anormallikler VSD, morfolojik sol
ventrikiil ¢ikis yolu tikanikligi (LVOT) ve sol tarafli trikiispit kapak anomalileridir.
Diizelmis transpozisyonlu hastalarinin yaklagik %70- 80'ine VSD’nin eslik ettigi
bildirilmistir®. Defektler genellikle perimembrandzdiir'®. Literatiir verilerine de
benzer sekilde calismamiz hastalarinin da 38’inde (%66,8) ventrikiiler septal defekt
saptandigr ve bu defektlerin yarisinin perimembrandz veya subaortik yerlesimli

oldugu goriilmiistiir.

Ventrikiiler septal defektler izole olabildikleri gibi diger kardiyak
malformasyonlarla birlikteligi de oldukca siktir. Bu malformasyonlardan biri de
subaortik “ridge” ve buna bagli gelisebilen subaortik stenozdur. Ozkutlu ve ark.
yaptig1 bir calismada subaortik “ridge” yapilarinin histolojik olarak endotelyal
hiicrelerle ortiilen kollajenli bag dokusundan olustugu, ince, kisa ve diizensiz elastik
liflerden zengin oldugu gosterilmistir. Ayni c¢alismada subaortik “ridge” ve
subpulmonik “ridge” birlikteliginin olabilecegi, bu yapilarin ventrikiil ¢ikis yolu
obstriiksiyonuna neden olabildigi ve ciddi obstriiksiyon durumunda cerrahi olarak
diizeltilmesi gerektigi de belirtilmistir'*2, Literatirde VSD ve subaortik “ridge”
birlikteliginin siklig1 %3 ile 5,8 arasinda bildirilmistir'*>!4, Calismamizda 2 hastada
(%3,5) subaortik bolgede ’ridge’” saptandigi ve bunlardan birinde morfolojik sag

ventrikiil ¢ikis yolu obstrilkksiyonu nedeniyle cerrahi olarak subaortik ridge
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rezeksiyonu yapildigr goriildi. Literatiir verileri bu agidan incelendiginde KD-
BAT’l1 hastalarda VSD’ye eslik eden subaortik “ridge” vakasinin daha Once rapor
edilmedigi goriilmistiir.

Ventrikiil boyutlar1 degerlendirildiginde 47 hastada (%82,5) ventrikiiller
dengeli biiyiikliikte iken 10 hastada (%17,5) ventrikiillerden birinde hipoplazinin
mevcut oldugu goriildi. En sik olarak 9 hastada (%15,8) morfolojik sag ventrikiil
(MRYV) hipoplazisi saptandi. Literatiirde vaka raporlar1 disinda ventrikiil hipoplazisi

ile ilgili bir veriye rastlanmadi.

Vendz baglanti anomalisi olarak 3 (%5,2) hastada ¢ift siiperior vena kava ve 1
(%]1,7) hastada parsiyel anormal pulmoner vendz doniis (PAPVD) anomalisi oldugu
goriildii. PSSVC ve sag superior vena kava birlikteligi ¢ift superior vena kava
(DSVC) olarak ta tanimlanabilmektedir. DSVC’li olgularin klinik 6nemi, sol tarafta
yerlesimli olanin persistan siiperior vena kava’nin sol atrium icine drene olmasidir.
Bu durum hastalarda agiklanamayan siyanoza yol acarak karsimiza ¢ikabilmektedir.
Ayrica DSVC konjenital kalp hastaligi varliginda cerrahi girisim sirasinda da énem
tasimaktadir. Literatiirde Sebastian ve ark. Ebstein anomalisi ve DSVC’si olan,
yenidogan doneminde “double switch’> ameliyat1 yapilan bir KD-BAT’11 hasta rapor

115 Ayrica tek ventrikiil girisimleri planlanan hastalarda PSSVC

etmislerdir
varliginda Glenn anastomuzunun bilateral yapilmasi gerekmektedir. Calismamizda
DSVC’si olan 3 hastadan birine tek ventrikiil girisimi yapildigi bu hastada da Glenn

anastomozunun bilateral yapildig1 goriilmiistiir.

KD-BAT’1 olan hastalarda morfolojik mitral kapak anormallikleri ile ilgili az
sayida yayin vardir. Mitral kapak anomalileri, trikiispid anormallilerine gore daha az
siklikla olmasina ragmen, halen otopsi serilerinde olgularin %55’inde bu
anormalliklerin oldugu ortaya konmustur*®. Bu lezyonlar anormal kapakgik sayisi,
pulmoner ¢ikis yolu tikanikligi yaratan lezyonlar ve mitral kapak displazini
icermektedir*®. Nadiren de kapakta stenoz veya kleft oldugu gosterilmistir. Bu
anormalliklerin klinik olarak énemsiz oldugu 6ne siiriilmiistiir®®. Ote yandan Penny
ve ark. mitral kapagin anterior kapak¢igmin anevrizmasina bagli morfolojik sol
ventrikiil ¢ikis yolu darligr gelistigini tanimlamis ve KD-BAT’l1 hastalarda mitral

kapakta klinik olarak o©nemli anormalliklerinin mevcut olabilecegi ve bu
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anormalliklerin  ekokardiyografi ile tespit edilebilecegini belirtmislerdir®.
Calismamizda transtorasik ekokardiyografi ile atriyoventrikiiler kapaklar (AV)
degerlendirildiginde hastalarin 3’linde (%5,3) sagda yerlesimli AV kapak olan mitral
kapakta kleft, 24’iinde (%42,2) yetmezlik mevcuttu. Sagda yerlesimli AV kapak olan
mitral kapaktaki yetmezlik hastalarin 21’inde 1. veya 2. derece idi. KD-BAT
hastalarinda mitral kapak pulmoner dolasimi destekleyen daha diisiik basingh
ventrikiile ait oldugundan, literatiir verilerine benzer olarak hastalarimizdaki kapak

yetmezliklerinin Kklinik olarak biiyiik sikint1 yaratmadigi gozlemlenmistir.

Trikiispid (sistemik atriyoventrikiiler) kapak anomalileri KD-BAT’I
vakalarmin otopsisinde %90'a varan oranda goriilmektedir, kapak yetmezligi sik ve
genellikle ilerleyicidir®. Bu kapak sistemik ventrikiil ile iliskili oldugundan,
triklispid kapak anomalileri ileri yaglarda diizeltilmemis hastalarda ventrikiil
disfonksiyonu ve kalp yetmezligi gelisiminde onemli bir etkiye sahiptir. Trikiispid
kapak anormalliklerine bagli belirtiler kapak defekti ve yetmezlik siddetine bagh
olarak degisiklik gostermektedir. Ayrica trikiispit kapagin Ebstein benzeri
malformasyonu KD-BAT’li  hastalarda  %20-53 oraminda  bildirilmistir!®®.
Calismamizda hastalarin  %66,6’sinda  trikiispit kapakta degisen derecelerde
yetmezlik mevcuttu. Trikiispit kapaktaki yetmezlik hastalarin %73,6’sinda 1. veya 2.
derece idi. Hastalarin %12,3’inde trikiispit kapakta Ebstein anomalisi oldugu
goriildii. En sik trikiispit kapak anomalisinin olmas literatiirdeki bulgularla benzer

oldugu fakat Ebstein-benzeri malformasyonun daha az oranda oldugu goriildii.

Pulmoner ¢ikis yolu tikanikligi vakalarinin %30 ila 60 oraninda rapor
edilmistir ve bu vakalara genellikle genis VSD eslik etmektedir’®. KD-BAT’I
hastalarda pulmoner ¢ikis yolu tikanikliginin en sik nedeni pulmoner kapak atrezisi,
pulmoner kapak darlig1 ve subvalvular pulmonik stenozdur. Pulmoner ¢ikis yolu
tikanikligr ile sonuglanan membrandz ventrikiiler septum anevrizmasi nadir fakat iyi
tamimlanmis bir durumdur!’. Calismamizda morfolojik sol ventrikiil ¢ikis yolu
darliginin  (MLVOT darlig1)) %54,4 oraninda oldugu goriildii. Bu hastalarin
%19,4’tinde morfolojik sol ventrikiil ¢ikis yolu darliginin sebebi infundibular ve
valviller darlik iken, %21’inde sadece infundibular, %14’iinde sadece valviiler

darlikti. Hastalarin 2’sinde (%3.5) poslu VSD’nin morfolojik sol ventrikiil ¢ikis
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yolunda darliga neden oldugu saptandi. Ayrica hastalarin 5’inde (%8,8) pulmoner

kapakta atrezi mevcuttu.

Calismamiz hastalarinda en sik goriilen ventikiiloarteriyel baglanti anomalisi
CCMRV  (%7) idi. Zavaleta D ve ark yaptigit bir caligmada da en sik
ventikiiloarteriyel baglant1 anomalisi olarak %22 oraninda CCMRYV saptandigi rapor
edilmistir'!8, Literatiirde atriyoventrikiiler diskordans ile CCMLYV birlikteligi goriilen
cok az vaka rapor edilmistir''®'?°, Calismamiz hastalarindan da sadece bir hastada
atriyoventrikiiler diskordans ile CCMLV birlikteligi oldugu goriilmiistiir. CCMRYV,
genis VSD, sag ventrikiil hipoplazi ve pulmoner kapak diizeyinde 60-65 mmHg

gradiyent elde edilen 2 vakamizin sant veya pulmoner arter bantlama ihtiyact

Ventrikiiller — “noncompaction” (VNC) intrauterin  endomiyokardiyal
morfogenezde duraklama nedeniyle olusan ve ¢ok sayida belirgin trabekiilasyonlar
ve intratrabekiiler girintiler ile karakterize nadir goriilen smiflandirilmamis bir
kardiyomiyopati tipidir'?l, KD-BAT ve ventrikiiler “noncompaction” birlikteligi

oldukca nadirdir'??

. Vaka raporlar1 daha ¢ok sol ventrikiilde bu patolojiden
bahsederken'?'; Dogan ve ark. her iki ventrikiilde “noncompaction” olan bir KD-
BAT hastas1 rapor etmislerdir.!?? Calismamizda sol ventrikiilde “noncompaction”

olan 1 (%1,7) KD-BAT hastas1 saptandi.

KD-BAT’l1 hastalarda iletim dokusunun anormal konfiglirasyonu nedeniyle
komplet AV blok ve tasiaritmiler goriilebilmektedir. Kafali ve ark. tarafindan 2002
yilinda boliimiimiiz hastalar1 ile yapilan bir ¢alismada KD-BAT’l1 hastalarin

%42 sinde degisik aritmiler saptandig1 rapor edilmistir'?®

. Calismamizdaki hastalarda
da benzer olarak %47,3’linde aritmi mevcuttu. Hastalarimizin tiim izlemleri dikkate
alindiginda yaklasik iicte birinde AV tam blok oldugu goriilmiistir. KD-BAT ile
dogan bebeklerin yaklasik onda birinde tam kalp blogu vardir*?*. Kardiyak iletim
sistemi normal olarak dogan hastalarda kalp blogu gelisme riskinin her yil %2

oraninda artis gosterdigi rapor edilmistir!?*

. Buna ek olarak ameliyat sonrasi
komplikasyon olarak ortaya g¢ikan AV tam blok ve atriyal aritmiler de rapor

edilmistir***°, Literatiir ile uyumlu olarak hastalarimizin %28’inde AV tam blok
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mevcuttu. Konjenital AV tam blok hastalarimizin %38.7’sinde gozlenirken,

%19,2’sinde AV blok’un postoperatif donemde gelistigi goriildii.

Atriyoventrikiiler tam bloklu hastalarda, hastalarin fiziksel 6zellikleri, venoz
vaskiiler anatomisi, rezidiiel intrakardiyak lezyonlar ve cerrahi onarimin tipine gore
“pacing” islemi transvendz yaklasimla endokardiyal veya cerrahi olarak epikardiyal
yapilabilmektedir. Baz1 hastalarda revizyonlar sirasinda yaklasim tipinde degisiklik
yapilabilmektedir. KD-BAT hastalarinin izlemlerinde %10 ile 30’una AV tam blok
nedeniyle kalp pili implantasyonu yapildigi bildirilmistir'?®?°, Calismamizda da
izlem boyunca literatiir ile benzer oranda hastalarin 16’sma (%28,1) AV tam blok
nedeniyle kalici kalp pili implantasyonu yapildigi, bu hastalardan 12’sine epikardiyal
kalp pili, 4’tine endokardiyal kalp pili implante edildigi goriildi.

Konvansiyonel cerrahi ile anatomik onarimi karsilagtiran kontrollii bir
calisma bulunmamaktadir. Giiniimiizde KD-BAT’in cerrahi tedavi yaklagiminda
atriyoventrikiiler ve ventrikiiloarteriyel diskordansin korunurak iliskili kalp
lezyonlarinin tamir edildigi konvansiyonel cerrahi yaklasimdan, morfolojik sol
ventrikiilii sistemik ventrikiil ve morfolojik sag ventrikiilii pulmoner ventrikiil haline

getiren anatomik onarima dogru bir paradigma kaymasi oldugu goriilmektedir.

Konvansiyonel onarim; KD-BAT ile mevcut olan iligkili lezyonlarin tamirine
odaklanmistir. Pulmoner kan akimini azaltmak amag¢li PA bantlama %211-30
oraninda; pulmoner kan akimini artirmak amaclh sistemik dolasim ile PA arasinda
sant konmasi %26 ile 78 oraminda yapildigi bildirilmistir’®'?®, Calismamizdaki
hastalarda da bu bulgularla uyumlu olarak %31,2 oraninda Blalock-Taussing sant;
%18,7 oraninda ise pulmoner artere bant ameliyat1 yapildigi tespit edildi. KD-BAT 1
hastalarda 6zellikle VSD ve pulmoner ¢ikis yolu darligi mevcut ise en iyi yaklasgim
anatomik onarim olmakla beraber oOzellikle kiig¢liik boyutlu toraks, dekstrokardi,
siddetli supraventrikiiler tasiaritmi, mitral kapak yetmezligi, mitral korda anomalileri
ve sol ventrikiil miyokard bozuklugunun varlig:1 gibi durumlarda anatomik onarim
yaklagimi kontrendike olmakta veya uygun olmayabilmektedir. Bu tiir durumlarda
pulmoner atrezi veya MLVOT varliginda konvansiyonel cerrahi yontem olarak
ekstrakardiyak kondiiit ile morfolojik sol ventrikiil ile pulmoner arter arasinda

devamliligin saglanmas: sik kullanilan bir yontemdir. Kondiiit girisimlerinde;
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konduitin sternum tarafindan sikistirtlmasi, mitral kapagm 6n papiller kasinda
zedelenme ve komplet AV blok riskleri de mevcuttur. Konduit girigi olarak sol
ventrikiilotominin apikal bolgeye yerlesimi orta ve bazal yerlestirilmesine gore mitral
yetmezlik ve AV blok gibi komplikasyonlar1 6nlemekte etkili olmaktadir'?’.
Calismamizda 1 hastada pulmoner kapak atrezisi, 6 hastada pulmoner ¢ikis yolu
darlig1 nedeniyle olmak tizere 7 (%14,5) hastada morfolojik sol ventrikiil ile
pulmoner arter arasina kondiiit yerlestirildigi goriilmiistiir. Hastalarimizin ameliyat
raporlart incelendiginde higbirinde apikal kondiiit yaklasiminin tercih edilmedigi
saptand1. Bu hastalardan 2’sinde izlemlerinde kondiiitte darlik gelistigi ve girisimsel
amacli yapilan balon anjiyoplasti ve stent islemlerinin basarisiz oldugu saptandi.
Calismamiz hastalarinin cerrahi girisimleri genel olarak gozden gegirildiginde tiim
hastalarda konvansiyonel girisimlerin yapildigi, hi¢bir hastada “anatomik onarim” ve
“double switch” operasyonunun yapilmadigi dikkati ¢ekmistir. Dolayisiyla
konvansiyonel yontem ile anatomik onarim sonuglarinin karsilastirilmasi miimkiin

olmamustir.

Literatiirdeki mevcut kanitlara dayanarak iki farkli cerrahi yaklasim vardir.
Birinci yaklasim; belirgin ventrikiiler septal defekt, sol ventrikiil ¢ikis yolu
obstriiksiyonu ve / veya trikiispit kapagin Ebstein-benzeri malformasyon olan KD-
BAT’l1 pediatrik hastalarda konvansiyonel cerrahi ile sistemik kalp yetmezligi riski
yiiksek oldugu i¢in anatomik onarim tercih edilmesi ve sol ventrikiil “retrainning”
gerekiyorsa pulmoner bandlamanin erken ¢ocukluk déneminde yapilmasidir. Ikinci
yaklasim; sistemik kalp yetmezligi neden olabilecek eslik eden kardiyak anomalisi
olmayan KD-BAT’l1 pediatrik hastalarda kardiyopulmoner bypass siiresi uzun olan
kompleks bir cerrahi olmasi, perioperatif morbidite ve mortalitesinin olmas1 ve uzun
donem sonuglari ile ilgili yeterli veri olmamasi nedeniyle anatomik onarim tartigmali

olup konvansiyonel cerrahi yontemler tercih edilebilmektedir.

KD-BAT’li hastalar morfolojik sistemik sag ventrikiilin ilerleyici
disfonksiyonu ve sistemik trikiispit kapak yetmezligi nedeniyle kalp yetmezligi
acisindan risk altindadir. Eslik eden kardiyak anomalili (VSD, pulmoner ¢ikis yolu
darlig1 ve trikiispid yetmezligi) KD-BAT’ 11 hastalarda izole KD-BAT’l1 hastalara
gore daha fazla risk mevcuttur. 45 yas civarinda eslik eden kardiyak anomalisi

olanlarin %50’sinde eslik eden kardiyak anomalisi olmayanlarin %30’unda sistemik
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ventrikiill ~ yetmezligi  gelistigi  bildirilmistir®®.  Caliyjmamamiz  hastalari
degerlendirildiginde, klinik olarak 6nemli ve miidahale gerektiren sistemik ventrikiil
yetmezliginin  kayitlara gegmedigi  goriilmektedir. Izlem siiresi sonunda
hastalarimizin ortalama yaslarinin 8 +45 ay (0 ay-8,5 yas) ve ortalama izlem
stirelerinin 107 +85 ay (2ay-28 yas) oldugu goriilmektedir. Sistemik ventrikiil
yetmezligi bulgularinin {glinci  dekat civart beklendigi dikkate alindiginda,
hastalarimizdaki asikar sistemik ventrikiil yetmezliginin goriilmemis olmasi literatiir

bilgileri ile uyumlu idi.

Konvansiyonel cerrahi uygulanan hastalarda erken mortalite oran1 diistiktiir.
Denktas ve ark. yaptigi bir ¢alismada cerrahi sonrasi erken mortalite %16 olmakla
beraber son yillar yapilan cerrahilerle erken mortalitenin %3’lere kadar distigi
rapor edilmistir’®. Calismamiz hastalar1 degerlendirildiginde izlem siireleri boyunca
tim hastalarin 6’sinin (%10) kaybedildigi goriilmiistiir. Bu hastalarin tamaminin
cerrahi girisim sonrasi erken donemde kaybedilen hastalar oldugu dikkat ¢ekmistir.
Hastalarin mortalite nedenleri degerlendirildiginde sepsis, coklu organ yetmezligi,
pnomoni ve nekrotizan enterokolit tablolarinin rapor edilmistir. Bu bilgiler 1s181inda
KD-BAT © hastalarda genel mortalite oraninin 6zellikle cocukluk ¢aginda diisiik
oldugu, kaybedilen hastalarin eslik eden kardiyak patolojiler i¢in yapilan cerrahi

miidahalelerle iliskili oldugu sonucuna varilmstir.

Sonug olarak caligmamizda “situs ambiguus” ve izole levokardili vakalarin
literatiirden daha fazla oldugu ve bu durumun hastanemizin referans merkezi
olmasindan kaynaklandigi diisiiniildii. Bir hastada, literatiirde de nadiren rapor
edilen, atriyoventrikiiler diskordans ile CCMLV goriidii. CCMRV, genis VSD, sag
ventrikiil hipoplazi ve pulmoner stenozu (kapak diizeyinde 60-65 mmHg gradiyent)
olan 2 vakanin uzun zamandan beri (24-25 y1l) stabil oldugu saptandi. Caligmamizda
KD-BAT ve VSD’li 2 (%3,5) hastada daha oOnce literatiirde rapor edilmeyen
subaortik “ridge” saptandi. Hastalarimiza uygulanan cerrahi girisimler gozden

gecirildiginde hepsine konvansiyonel girisimlerin yapildigi 6grenildi.
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6. SONUCLAR

Bu calismada Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dalinda takip edilen KD-BAT hastalar1 retrospektif olarak incelenerek; tani, tedavi
ve izlem siireglerine ait veriler degerlendirildi; situs solitus L loop (L transpozisyon),
situs inversus D loop (D transpozisyon)’lu ve atriyal isomerizmli (Situs ambiguuslu)

vakalar da bu gruba dahil edildi ve asagida listelenen sonuglar elde edildi.

1. Kardiyak kataterizasyon ve ekokardiyografi arsiv kayitlarindan
dosyalarina ulagilabilen 57 hastanin tani tedavi ve izlem siiregleri
degerlendirildi. Hastalarin 36’sinin erkek (%63,2), 21’inin kiz (%36,8),
erkek:kiz oraninin 1,7:1 oldugu goriildii. Hastalarin tani aldiklar1 ortanca

yas 8 ay (0 giin - 17 y1l) idi.

2. Tani aninda en sik saptanan semptom 18 hastada (%31,6) morarma iken,

en sik fizik muayene bulgusu 50 hastada (%87,7) tiftirimdii.

3. Transtorasik ekokardiyografi ile kalbin pozisyonu degerlendirildiginde
hastalarin 30’unda (%52,8) levokardi, 16’sinda (%28) dekstrokardi,
4’tinde (%7) mezokardi, 2’si (%3,5) sol atraiyal izomerizmli ve 5’i
(%8,7) abdominal “situs inversus”lu olmak iizere 7’sinde (%12,2) izole

levokardi saptanda.

4. Tam1 aninda transtorasik ekokardiyografi ile atriyal septum
degerlendirildiginde hastalarin 7’sinde (%12,1) patent foramen ovale,
37’sinde (%64,9) atriyal septal defekt vardi. En sik goriilen atriyal septal
defekt tipi 34 (%59,6) hastada sekundum tip idi.

5. Interventrikiiler septum degerlendirildiginde hastalarm 38’inde (%66,8)
ventrikiiler septal defekt saptandigi; bunlarin 19’u (%50) perimembrandz

ve subaortik yerlesimli, 1371 (%34,2) ise “inlet” ti.

6. Ventrikiil boyutlar1 degerlendirildiginde 47 hastada (%82,5) ventrikiiller
dengeli iken 10 hastada (%17,5) ventrikiillerden biri hipoplazikti.

7. Hastalarin 7’sinde (%12,3) morfolojik trikiispit kapakta Ebstein anomalisi

oldugu goriildii.
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10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

Otuz bir (%54,4) hastada morfolojik sol ventrikiil ¢ikis yolu (MLVOT)
darligi bulundu. Bu hastalarin 11’inde (%19,4) MLVOT darlig
infundibular ve valviiler iken 12’sinde (%21) sadece infundibular, 8’inde
(%14) sadece wvalviilerdi. Hastalarin yarisindan fazlasinda MLVOT

darliginin agirdu.

Ventikiiloarteriyel baglant1 anomalisi olarak en sik ¢ift ¢ikisli morfolojik

sag ventrikiil (CCMRYV) (%7) anomalisi mevcuttu.

Hastalarin 38’ine (%66,7) tanisal amacgh kardiyak kataterizasyon ve
anjiografi yapilirken 10’una (%17,6) girisimsel amagh yapilmisti. Bu
hastalarin 6’smna (%210,5) kalp pili implantasyonu; 3’iine (%5,3) balon

anjiyoplasti ve 1’inde (%1,8) de kondiiitine stent uygulanmistir.

Hastalarin 26’sinda (%47,3) toplam 30 adet aritmi (3 hastada 2 farkh

aritmi saptanirken 2 hastada 3 farkli aritmi) oldugu gorildii.
AV tam blok (16 (%61,5) hastada) en sik saptanan aritmi tipi idi.

Aritmi saptanan hastalarin (26 hasta) 16’sma (%61,5) (konjenital AV
bloklu 5 (%19,2) hasta; cerrahi sirasinda ve sonrasinda gelisen AV tam
bloklu 11 (%42,3) hasta) kalic1 kalp pili implantasyonu yapildig: tespit
edildi. Bu hastalardan 12’sine epikardiyal kalp pili, 4’iine endokardiyal

.....

Calismaya dahil edilen 57 hastanin 31’ine (%54,4) toplam 48 kez cerrahi
islem uygulanmistir (26’sina 1 kez, 8’ine 2 kez ve 2’sine ise 3 kez).
Higbir hastada anatomik tam onarim veya ‘’double switch’ ameliyati
yapilmamistir. Yapilan cerrahi girisimlerin, santlarin diizeltilmesi veya

fizyolojik onarim amac ile oldugu saptanmustir.

Takibe devam eden 41 hastanin ortalama izlem siiresi 107 £ 85 ay (2ay-
28 yas) idi. Izlem siirecinde 6 hastanin eksitus oldugu bunlarin tamamimin
postoperatif donemde kaybedildikleri 6grenildi. Cerrahi girisimler disinda

mortalite orani ¢ocukluk caginda diisiik saptandi.

Izlem siireleri boyunca sistemik ventrikiil olarak fonksiyon géren 13

(%22,8) morfolojik sag ventrikiilde disfonksiyon goriildii. Sistemik
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17.

ventrikiil disfonksiyonu gelisme yasinin bu hastalarda ortalama

7,04+5,6(0-17) yil oldugu saptandi.

Sonug¢ olarak c¢alismamizda “situs ambiguus” ve izole levokardili
vakalarin literatiirden daha fazla oldugu ve bu durumun hastanemizin
referans merkezi olmasindan kaynaklandigi disiintildi. Bir hastada,
literatiirde de nadiren rapor edilen, atriyoventrikiiler diskordans ile
CCMLV goridi. CCMRV, genis VSD, sag ventrikiil hipoplazi ve
pulmoner stenozu (kapak diizeyinde 60-65 mmHg gradiyent) olan 2
vakanin uzun zamandan beri (24-25 yil) stabil oldugu saptandi.
Calismamizda KD-BAT ve VSD’li 2 (%3,5) hastada daha once
literatlirde rapor edilmeyen subaortik “ridge” saptandi. Hastalarimiza
uygulanan cerrahi girisimler gozden gegirildiginde hepsine konvansiyonel

girisimlerin yapildig1 6grenildi.
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