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Hipoksemiye neden olan en énemli mekanizmalar-
dan biri sagdan sola santtwr. Fallot tetralgjisi;
ventriktiler septal defekt, sag ventriktil cikis yolu
tikarukligu, ventriktiler septumun aort kéktui tarafin-
dan gecersiz kilinmast ve sag ventriktil hipertrofi-
sinden olusan konjenital bir kalp malformasyonu-
dur. Fallot tetralojisi, en yaygin siyanotik konje-
nital kalp defektidir ve tiim konjenital kardiyo-
patilerin yaklasik % 5'ini olusturmaktadir.

Gortilme siklig her milyon canli dogumda yaklastk
400 diir. Hastanmin sagkalimu pulmoner tikarukligin
derecesine ve pulmoner kan dolasimuna baghdur.
Hastalar, dordtincti dekattan sonra nadiren hayatta
kalmaktadwr. Preoperatif dederlendirme sirasinda,
tesadtifen tam konulan 41 yasindaki kadin hasta,
hipoksemi etyolgjisinde kardiyak malformas-
Yyonlara dikkat cekmek ve dérdiincti dekada kadar
tani konulamamis olmast nedeni ile sunuldu.

OLGU

Kirk bir yasinda kadin hasta, cene cerrahisi
Klinigi tarafindan preoperatif degerlendirilme
icin gogus hastaliklan poliklinigine yonlendiril-
misti. Nefes darlidi ve yemek yemede zorluk
sikayetleri olan hastanin fizik muayenesinde;
inspeksiyonda skolyozu mevcuttu ve oskiiltas-
yonda her iki hemitoraksta tum alanlarda
solunum sesleri azalmis, ek ses yoktu. Kar-

ABSTRACT

One of the most important mechanisms causing
hypoxemia is shunt from right to left. Tetralogy of
Fallot; Ventricular septal defect, right ventricular
outflow tract obstruction, ventricular septum is
overridden by aortic root, and right ventricular
hypertrophy is a congenital heart malformation.
Tetralogy of Fallot is the most common cyanotic
congenital heart defect and accounts for
approximately 5% of all congenital cardiopathies.
The prevalence is about 400 per million live births.
The survival of the patient depends on the degree
of pulmonary obstruction and pulmonary
circulation. Patients rarely survive after the fourth
decade. A 41-year-old female patient who was
diagnosed by chance during preoperative
evaluation was presented to draw attention
cardiac malformations in etiology of hypoxemia
and the diagnosis was not made until the fourth
decade.

diyak muayene de S1(+), S2 (+) idi. Hastanin
oda havasinda pulse oximetre ile OJlgulen
saturasyonu %59 olmasi nedeniyle ileri tetkik
ve tedavi amach gogus hastaliklar klinigine
yatirildi. Hastanin oksijen saturasyonu diisuktii
ancak siyanozu yoktu. Klinige yatirilan hastada
ates: 36.7°C, nabiz: 77/dk, solunum sayisi:
24/dK, arteriyel tansiyon 90/60 mmHg idi.
Hastaya 10 It/dk oksijen (O2) verilmesine
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ragdmen oksijen saturasyonu (SO2) %75 sevi-
yelerinde idi. Arteriyel kan gazi analizinde Ph:
7.43, PO2: 42 mmHg, PCO2: 32 mmHg,
HCO3: 22 mmol/L, SO2: %77 idi. Hastaya
noninvaziv mekanik ventilasyon (NIMV) destegi
baslandi. Ancak NIMV destedi altinda da
S02:%77-78 idi. Hastanin 6z ge¢misinde 4-5
yil Once arac ici trafik kazasi gecirmis ve
sonrasinda yuriiyememe vardi. Posteroanterior
gogus grafisinde (chest X-ray) kardiotorasik
indeks <0.5, kostofrenik sinusler agik, paran-
kim dogal goriiniimde, pulmoner arterler ve
aort topuzu belirgin degildi, skolyozu mevcut-
tu (Resim 1). Hastaya solunum fonksiyon testi
(SFT) uygulandi. Ancak hasta tolere edemedi.
Elektrokardiyografide, D2'de sivri P dalgalar,
V2-V6'da T (-) ve hafif ST ¢cOkmeleri mevcuttu.
Laboratuvar incelemede; beyaz kiire 7800 /ul,
hemoglobin 9.4 g/dL, hematokrit % 33,
trombosit 184000/ul, sedimantasyon hizi 5
mm/st ve biyokimyasal parametreler normal
sinirlarda idi. Hastanin immobil olmasi ve
hipoksemisinin olmasi nedeniyle, pulmoner
tromboemboli (PTE) On tanisiyla hastaya
bilgisayarli tomografi pulmoner anjiografi
(BTPA) tetkiki yapildi. BTPA; pulmoner arter ve
dallarinda trombus goriilmedi, ana pulmoner
arter ve sag pulmoner arter hipoplazik (Resim
2), sag aortik ark goriiniimii, sag atrium dilate
goriniimde, sag ventrikiilde hipertrofi (Resim
3), aortta 'overriding' goriiniimii izlenmis olup
aort her iki ventrikil ile iliskili gdruniimdedir
(Resim 4) (fallot tetralojisi) seklinde raporlandi.
Hasta, fallot tetralojisi 6n tanisiyla kardiyoloji
bdliimiune konsulte edildi. Ekokardiografik
inceleme, sol ventrikiil fonksiyonlari normal,
sag ventrikul hipertrofik, 2° trikispit yetmezlik,
ventrikiller septal defekt (VSD), aort
overriding, sag ventrikil sistolik basinci (RVSP)

65-70 mmHg ve pulmoner arterin net olarak
degerlendirilemedigi raporlandi. Hastaya, ya-
pilan tetkikler sonucu ‘fallot tetralojisi’ (TOF)
tanisi konuldu. Kalp damar cerrahi Klinigi
tarafindan degerlendirilen hastaya operasyon
uygun bulunmadi. Konjenital intrakardiak sant
olgularinda tedavi, primer patolojiye yoneliktir.
Ancak olguya cerrahi miudahale uygulana-
madigi ve oda havasinda Olgulen SO2:%59
iken O2 tedavisi altinda olciilen SO2 (%75)
dederi ile NIMV tedavisi altinda Olciilen SO2
(%77) degerinin birbirine ¢ok yakin olmasi ve
ayrica hastanin NIMV tedavisini kabul
etmemesi nedeniyle oksijen konsantratori
raporu ¢ikartilarak, uzun sureli oksijen tedavisi
(USOT) ile taburcu edildi.

Resim 1. Posteroanterior godiis grafisi
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Resim 4. BTPA'da sag ventrikiil hipertrofisi
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TARTISMA

Hipoksemi, kardiyak ve pulmoner hastaliklar-
da sik karsilasilan bir durumdur. Hipoksemiye
neden olan en 6nemli mekanizmalardan biri
saddan sola santtir. Sant, sistemik dolasimdan
donen vendz kanin alveoler hava ile temas
etmeden arteriyel tarafa gecmesidir. Santin
miktart kalp debisinin %30'unu gecerse,
hipoksemi disaridan verilen oksijene genellikle
direnclidir (1-2). Saddan sola sant; atriyal
septal defekt, ventrikiiler septal defekt, patent
duktus arteriyosus veya akciderin arteriyove-
ndz malformasyonu nedeniyle olusabilir. Fallot
tetralojisi; ventrikiiler septal defekt olarak da
bilinen interventrikiiler bir iletisim, sag ventri-
kiil ¢ikis yolu tikanikligi, ventrikiiler septumun
aort kokii tarafindan gecersiz kilinmasi ve sag
ventrikiil hipertrofisinden olusan konjenital bir
kalp malformasyonudur. Fallot tetralojisi en
yaygin siyanotik konjenital kalp defektidir ve
tiim konjenital kardiyopatilerin yaklasik % 5'ini
olusturmaktadir. Goriilme sikhidgr her milyon
canli dogumda yaklasik 400 diir (3). Etyoloji
multifaktoryeldir, ancak bildirilen nedenler,
tedavi edilmemis maternal diyabet, fenilketo-
niiri ve retinoik asit alimim igerir. iliskili
kromozomal anomaliler arasinda trizomi 21,
18 ve 13 bulunabilir ancak son deneyim, 22
nolu kromozomun mikrodelesyonlarinin daha
sik iliskili olduguna isaret etmektedir (4). Has-
tanin sagkalimi, pulmoner tikanikhgin derece-
sine ve pulmoner kan dolasimina baghdir.
Fallot tetralgjili olgularin yaklasik %70’i hayatin
ilk yilinda ciddi hipoksi nedeniyle operasyona
ihtiyagc duymaktadirlar ve bunlarin yaklasik
%30-40"1 tedavi edilmedidi takdirde 6lmekte-
dir (5). Bu nedenle, tedavisi erken primer
tamirdir (3). Hastalar, dordiinci dekattan
sonra nadiren hayatta kalmaktadir (6-8).

Cerrahi miidahale olmadan sagkallmin uza-
masi nadirdir. Epidemiyolojik calismalar ve
otopsi kayitlarina goére TOF'lu tiim hastalarin
yalnizca % 2'si dordiincii dekata kadar
yasamis, yedinci dekata kadar hayatta kalma
daha da nadirdir (9). Bizim olguda, hasta
hipoksemi nedeniyle interne edilmis ve yapilan
tetkikler sonrasi1 VSD ve pulmoner hipoplazisi

tespit edilmisti ve bu nedenle O2 tedavisine
diren¢ mevcuttu. Ayrica hasta kirkbir yasina
kadar tani almamis ve opere edilmemisti.

Fallot tetralojisinde, pulmoner darhgin sidde-
tine paralel olarak sag ventrikiil cikis yolu
direnci artar ve akciger perfiizyonu azalir.
Artmis sag ventrikiil ¢ikis yolu direnci, sistemik
vendz kanin heniliz akcigerlerde oksijenlenme-
den, sag-sol sant araciliiyla direkt olarak
sistemik arteriyel dolasima karismasina yol
acar ve bu durum Klinige siyanoz olarak
yansir. Bu hastalarda siyanozun siddetini
belirleyen en dnemli mekanizma, sag ventrikiil
cikis yolundaki direnctir (10).

Sag ventrikiil cikis yolu direnci, aortun diren-
cinden daha az ise periferik siyanoz olmadan
ventrikiler septal defekt boyunca soldan saga
sant devam eder. Asiyanotik TOF insidansi;
tim TOF hastalarinda % 5 olarak bildirilmistir
(11). Bizim olgumuzda siyanoz yoktu. Bu
durumun iki nedene bagh oldugunu sdyleye-
biliriz. Birincisi, hastanin anemik olmasi ve
anemi nedeniyle soluk cildin siyanozu baskila-
masi, ikincisi de yukarida anlatildigi gibi
hastanin sag ventrikiil ¢ikisyolu direncinin aort
direnciden duisuk olmasidir.

Pulmoner artere yeterince gonderilemeyen
kan sagdan sola daha fazla gecer ve artan
hipoksi senkop (spell), serebrovaskiiler olay-
lar, bilin¢ kaybi, konviilziyonlara sebep olabilir.
Spelleri genellikle oksijen ihtiyacin1 artiran
durumlar baslatir. Spell geciren hastalarda
hayati organlara daha fazla oksijen gitmesi
icin diz-gbgus pozisyonu ve oksijen verilir.
Olgumuzun, oksijen ihtiyacini arttiracak egzer-
sizleri yapamamasi yani uzun suredir immobil
olmasi nedeniyle yukarida anlatilan senkop,
konviilziyon, bilin¢ kaybi gibi Klinik Oykiisu
yoktu.

Kifoskolyoz ve skolyoz gibi kolumna ver-
tebralis deformitelerinde tipik volim degis-
meleri VC (vital kapasite), TLC (total akciger
kapasitesi) ve FRC'de (fonksiyonel rezidiiel
kapasite) azalma olup RV (rezidiiel voliim)
normaldir ya da diger voliimlere oranla
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kiiciilme daha azdir (12). Skolyoz, inspiratuar
kaslarda mekanik zorlanmaya neden olur.
Ventilasyon perfiizyon dengesizligine bagh
hafif hipoksi goriilmekle birlikte daha sonra
hipoventilasyon gelisir (13). Restriktif ventila-
tuar defekt, TLC'de azalma ve FEV1 (force
expiratuar volum 1.saniye) / FVC (force vital
kapasite) oraninin normal veya artmis olmasi
ile karakterize bir durumdur. Restriktif ventila-
tuvar defekte neden olan hastalik gruplariin
hepsinde TLC azalir, VC'de azalma da buna
siklikla eslik eder. Bizim olguda skolyoz
mevcuttu. Hastaya solunum fonksiyon testi
uygulandi ancak hasta testi tolere edemedi.

iZMiR GOGUS HASTANESI DERGISI

Olgumuzda orta-adir hipoksemi mevcuttu. Bu
durum, skolyoza ek olarak mevcut olan
Kardiyak patologjiler ile agiklanabilir.

Bu olguyu sunmamizdaki amag, hipokseminin
en sik nedenlerinin hem solunumsal hemde
kardiyak patolojiler oldugunu bir kez daha
vurgulamakti. Ayrica opere edilmemis ve ileri
yasa kadar tani almamis fallot tetralojili bu
vaka, Kkonjenital kalp hastaliklarmm ileri
yaslarda da hipoksemik solunum yetmezligi
nedenlerinin arasinda olabileceginin unutul-
mamasi gerektidini diisiindiirmektedir.
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