
SUMMARY

An Adult Tricuspid Atresia

Tricuspid atresia is characterized by absence of the tricuspid
orifice, an interatrial communication, hypoplasia of the right
ventricle, and the presence of communication between the sys-
temic and pulmonary circulations, usually a ventricular septal
defect. What is immedialety apparent is that lood can not flow
across the tricuspid valve from the right atrium in to right
ventricle. This path depends on the presence of other defects,
like pulmonary stenos and transposition of the great arteries.
In this article a case of adult tricuspid atresia is presented.
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Anahtar kelimeler: Triküspit atrezisi, sa¤ ventrikül hipo-
plazisi

Triküspit atrezisinin ilk tan›m›n› Kreysig 1817’de yap-
m›flt›r. Cerrahi ile düzeltilmesi 1968’de Fontan taraf›n-
dan gerçeklefltirilmifltir.

OLGU

Olgumuz, 32 yafl›nda evli bir kad›n. Gravida 2, parite 0, abor-
tus 2, canl› bebek yok. Do¤du¤unda kalp hastas› oldu¤u
söylenmifl, çocukluk ça¤›ndan itibaren morarma flikayetleri
bafllam›fl. ‹lk defa 1983 y›l›nda hastaneye baflvuran hastaya si-
yanotik konjenital kalp hastal›¤› tan›s› konarak takip edilmek
üzere taburcu edilmifl. O zamandan beri hiç hastaneye baflvur-
mayan hasta, bize iki ay önce ekstremitelerden bafllayan ve
vücuda yay›lan yayg›n döküntüler, halsizlik ifltahs›zl›k, du-
daklarda ve dilde morarma flikayeti ile baflvurdu. Fizik mu-
ayenede: TA 70/110 mmHg, nab›z 70 at›m/dakika, ritmik, bi-
linç aç›k, oryante, koopere, boyunda venöz dolgunluk yok,
dudaklar ve dil siyanoze, akci¤er muayenesi do¤al, kardiyak
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OLGU SUNUMU ‹ç  Hastal ›k lar›

Göztepe T›p Dergisi 16: 103-107, 2001

103

ISSN  1300-526X



muayenede mitral odakta diyastolik rulman aort ve pulmoner
odakta 2/4 sistolik üfürüm, clubbing mevcut. Laboratuar
tetkiklerde: WBC 9500/ml, Hb 20.8 g/dL, Htc % 60, trom-
bosit 114 bin/ml, biyokimya ve idrar tetkikinde özellik yok,
EKG normal sinüs ritmi, sol aks deviasyonu, biatrial geniflle-
me (p pulmonale), sol ventrikül hipertrofisi (fiekil 1), teleg-ra-
fide tahta pabuç görünümü mevcut.

Hastaya yap›lan EKO’da triküspit atrezisi, ASD, VSD, pul-
moner darl›k (maksimum gradient 56 mmHg) çift ç›k›ml› sol
ventrikül, her iki büyük arter paralel seyredip aort önde pul-
moner arter posteriorda (transpozisyon) oldu¤u anlafl›ld›
(fiekil 2a ve 2b). Yap›lan angiografide de triküspit atrezisi
(TA), pulmoner stenoz, ASD, VSD, çift ç›k›ml› sol ventrikül,
subaortik stenoz büyük arter malpozisyonu saptand›.

Olgunun on y›l önce ile hemogram› ayn› olmas›, siyanozunda
artma olmamas›, pulmoner gradientin ideal olmas›, kapak ye-
tersizli¤inin bulunmamas›, kalp yetersizli¤inin geliflmemesi ve
hastan›n da cerrahi giriflimi kabul etmemesi nedeniyle medikal
tedavi ile takibe al›nd›.

TARTIfiMA

TA, üniventriküler atriyoventriküler konneksiyonlar›n

en genifl alt grubudur. TA’li özel bir kalbi tan›mlamak
için, ventrikülo arteryel iliflkiler ve her çeflit subarteryel
obstriksüyonlar dahil edilmifltir (1). TA en s›k tipinde
atriyumlar normal iliflkidedir triküspit kapak sa¤ atrium
kas tabakas›nda bir gamze ile temsil edilmektedir. Sis-
temik venöz dönüfl do¤rudan ventrikül bofllu¤una ulafl-
maz; atriyal septal defekt yoluyla sa¤ atriumdan sol at-
riyuma geçmek ve burada pulmoner venöz dönüfl ile ka-
r›flmak zorundad›r. Kar›fl›k kan normalden genifl mitral
kapa¤› geçerek hiperplastik sol ventriküle geçer. Kar›fl›k
kan sol ventrikülü normal aort kapa¤› ve aort yoluyla
terk eder. Kan sol ventrikülden akci¤erlere, bir ç›k›m
deli¤i arac›l›¤›yla ve normal pulmoner kapak ve pulmo-
ner arter yoluyla hipoplastik ya¤ ventrikülden ulafl›r.
PDA yoluyla ek pulmoner kan ak›m› gelir (2).

Hemen her zaman ASD vard›r. Hastalar›n % 60’›nda
patent foramen ovaledir ve geri kalan ASD ostium se-
kundumdur; ancak ostium pirimum veya sinus venozus
da olabilir. ASD genellikle patenttir, ancak özellikle
diskordan ventrikülo arteryel iletimlerde restiriktif ola-
bilir. Sa¤ atrioventriküler geçiflin atrezisi pek çok bi-
çimde olabilir. S›kl›kla sa¤ atrium taban›nda, do¤rudan
sol ventrikül üzerinde bir gamze fleklindedir ve sa¤ atri-
um ile sa¤ ventrikül aras›nda hiçbir iliflki olmad›¤›n›
kan›tlar. Sa¤ ventrikülün girifl k›sm› tamamen kay›pt›r.
Nadiren, normal olmufl sa¤ atrium ve sa¤ ventrikül tri-
küspit orifisi örten delinmemifl bir zar arac›l›¤› ile ayr›l-
m›flt›r (3).

Sa¤ atriumun ventrikülerle olan iliflkisi sabit de¤ildir.
delinmemifl kapak olgular›nda, kapak zar› genellikle
tamamen sa¤ ventriküle aittir; fakat intakt bir ventrikül
septumunuda çevirebilir. Kapak yoklu¤u olgular›n›n
benzer spektrumlar› taraf›ndan, sa¤ atrium taban›ndaki
gamzeden sol ventrikülden çok, sa¤ ventriküle iletim
götürebilecek fibröz bir yap› bulundu¤unda ileri sür-
müfllerdir. Böylece sa¤ atrium ile sa¤ ventrikül aras›n-
daki iliflki konkordan, diskordan veya biventriküler ola-
bilir (2).

Ventriküloarteryel konkordans› olan hastalarda sa¤ ven-
trikülün morfolojisi, diskordans olan hastalar›nkinden
farkl›d›r. Her iki durumda da sa¤ ventrikülün girifl k›sm›
yoktur. Ventriküloarteryel konkordansta VSD, sa¤ ven-
trikülün inferior trabeküler k›sm›n› superior infindu-
buler parçadan ay›r›r. Pulmoner kan ak›m›n›n obstrik-
siyonu s›kt›r (% 80) ve küçük ç›k›m deli¤ine ba¤l›d›r,
genellikle infindubuler darl›k ve bazen kapak kal›nl›¤›

fiekil 2a-b. Olgumuzun EKO görüntüleri.
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ile beraber bulunur. Ancak, ventriküloarteryel diskor-
dansta sa¤ ventrikül yaln›z inlet parçada de¤il outlet
parças›nda da eksiktir ve outlet deli¤i tam aort kapa¤›na
komfludur, sa¤ ventrikül tamamen trabekülerdir. Pulmo-
ner arter ve aort aras›ndaki ç›k›m septumunun flekli sub-
pulmoner ve subaortik bölümlerin ebad›n› etkiler. Ven-
triküloarteryel diskordans› olanlar›n % 40’›nda azalm›fl
pulmoner kan ak›m› vard›r, subaortik stenoz nadiren
olur; pulmoner kan ak›m› azalm›fl hastalarda, subaortik
darl›k s›kt›r ve koarktasyon, istmus hipoplazisi veya
atrezisi, aort arkusu interrüpsiyonu veya aort kapak
atrezisi gibi aort anomalileriyle birlikte bulunur (4,5).

Hastalar›n yaklafl›k % 22’sinde sol superior vena kava
vard›r; genellikle koroner sinüs bazen de do¤rudan sol
atriuma drene olur. Triküspit atrezisinin % 2.5’inde ko-
roner sinüs septal defekt vard›r. E¤er kalp venleri koro-
ner sinüsü sol atriuma birlefltirirse, sa¤dan sola flant
meydana gelir. Anormal pulmoner venöz dönüfl ve ko-
roner arter anomalileri enderdir. Pulmoner kapa¤›n kon-
jenital yoklu¤u delinmifl zar gibi triküspit atrezisi ile
birlikte bulunabilir; genellikle ventriküloarteryel kon-
kordans, aort dilatasyonu ve sa¤lam ventrikül septumu
ile birliktedir. Fallot tetrolojisindeki pulmoner kapak
yoklu¤unun tersine, triküspit atrezisinde pulmoner ar-
terler genifl de¤ildir ve bronflial kompresyon olmaz.
Ventriküloarteriyel diskordans› olan hastalar›n % 20’-
sinde triküspit atrezisi ile birlikte atriyal apendajlar›n
jukstapozisyonu söz konusudur (6,7).

Baz› hemodinamik özellikler TA’n›n tüm alt tiplerinde
ortakt›r. Tüm sistemik dönüfl atriyal septumu geçmek
zorundad›r. Atrial septal kominikasyon genellikle ge-
nifltir ve t›kay›c› de¤ildir; fakat ventriküloarteryel dis-
kordans› olan baz› hastalarda obstrüktif derecede kü-
çüktür. Sistemik ve pulmoner venöz dönüfller pulmoner
venöz atriumda tamamen kar›fl›r. Mitral kapa¤›n alt›n-
daki odac›klar ve damarlarda oksijen satürasyonlar›
eflittir. Restriktif subpulmoner yolu olan hastalarda pul-
moner kan ak›m› ve pulmoner venöz dönüfl o kadar
azalm›flt›r ki, bu hastalar orta ile ileri derece aras›nda hi-
poksemidedir (hastalar›n % 71’i). Sol ventrikül önünde-
ki küçük ek yük genellikle konjestif kalp yetersizli¤ine
neden olmaz. Subpulmoner obstrüksiyonu olmayan
hastalarda pulmoner kan ak›m› artar. Artan pulmoner
venöz dönüfl sol atriumda ve sistemik yüksek oksijenli
kan kar›fl›m›na neden olur; bu nedenle hastalar asiyano-
tiktir. Sol ventrikül büyük bir pulmoner kan ak›m›n› da
karfl›lamak zorundad›r ve bu ek yük konjestif kalp ye-

tersizli¤ine neden olur (1,2).

Yap›lan genetik çal›flmada; triküspit atrezili 26 çocukta
21q 11 delasyonu araflt›r›lm›fl ve 2 hastada mikro delas-
yon saptanm›flt›r. Bu hastalarda büyük arter transpozis-
yonu ile beraber minör fasial anomalili Di-George sen-
dromu oldu¤u gösterilmifltir (8).

TA kad›n ve erkeklerde ayn› s›kl›kta görülür. Klinik
serilerde kalp malformasyonu olan çocuklarda s›kl›k %
1’dir. Skuatting s›k de¤ildir ve clubbing genelde 2 yafl
üstünde görülür. Hastalar›n yar›s›nda hiperpne ile
oluflan hipoksik dönemler, artan siyanoz ve bilinç kayb›
vard›r. Hastalar›n % 12’sinde, s›kl›kla bebeklik döne-
minde konjestif kalp yetersizli¤i olur. Orta derecede
kalp yetersizli¤i y›llar boyu sürer; ancak, a¤›rsa yüksek
mortalite ile sonlan›r. Sa¤ kalp yetersizli¤i sistemik
venöz konjesyon, hepatomegali, dalak ve juguler pul-
sasyon ve periferik ödemle birliktedir. Sol kalp yetersiz-
li¤ine sekonder olarak geliflebilir veya küçük bir atrial
septal komünikasyonla boflalan sa¤ kalbin boflalmas›nda
bir obstrüksiyon vard›r. Serebral vasküler aksidanlar ve
beyin apseleri olur; fakat nispeten seyrektir (% 5’ten
az). Daha önce ameliyat geçirmemifl hastalar›n %
5’inden az›nda infektif endokardit oluflur (5).

Pulmoner kan ak›m› artm›fl normal ya da azalm›fl olabi-
lir. Hastan›n yaflam süresi ço¤unlukla pulmoner kan
ak›m›na ba¤l›d›r. Pulmoner kan ak›m› azalm›fl hastalar-
da pulmoner damar izleri genellikle azalm›flt›r. Pulmo-
ner kan ak›m› artm›fl olan hastalarda genifl ç›k›m deli¤i,
genifl patent duktus arteriyozus veya genifl sistemik pul-
moner arter flant› oldu¤unda pulmoner pletore görülür.
Hastalar›n ço¤unda erken ölüm triküspit atrezisinin
do¤al öyküsüdür. Hastalar›n % 50’si yaflam›n ilk 6
ay›nda, 2/3’ü ilk 1 y›lda ölür; 10 y›lda hastalar›n % 90’›
kaybedilir. Cerrahi giriflim olmadan en uzun yaflam 57
y›l, birlikte bulunan pulmoner atrezi ile birlikte en uzun
yaflam 21 y›ld›r (9).

Pulmoner kan ak›m› afl›r› olan hastalar›n ço¤u yaflam›n
ilk üç ay›nda ölür. On y›llarla yaflamak, ancak uygun,
fakat fazla olmayan pulmoner kan ak›m›na, düflük pul-
moner damar direncine ve birlikte bulunan konjenital
kalp malformasyonlar›n›n olmamas›na ba¤l›d›r. Yafl
ilerledikçe anatomik ve fizyolojik de¤ifliklikler olur.
Ç›k›m deli¤inin çap› darald›kça siyanoz ilerler, bu
durum tam kapanma ile sonuçlanabilir. Büyük ölçüde
artan pulmoner kan ak›m› olgular›nda, pulmoner vaskü-
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ler obstrüktif hastal›¤›n artmas›yla birlikte, bafllang›çta-
ki hafif siyanoz yerini ilerleyici siyanoza b›rak›r. Ame-
liyat edilmemifl hastalarla aorto-pulmoner flant› olan
hastalarda yafl ilerledikçe sol ventrikül fonksiyonu bo-
zulur (10).

Hastalar›n yaklafl›k % 90’›nda elektrokardiyogramda sol
eksen sapmas› vard›r. Siyanotik bir bebekte görülmesi
TA flüphesini art›r›r. Ventriküloarteryel diskordans› ve
t›kanmam›fl pulmoner kan ak›m› olan hastalarda sa¤ ek-
sen sapmas› olabilir. Sol ventrikül hipertrofisi hemen
her zaman söz konusudur ve zamanla ilerler. P dalgas›,
artm›fl sa¤, sol veya ortak atrial hipertrofi gösterir, ba-
zen triküspit P’si (dü¤ümlü P dalgas›, yüksek bafl-lang›ç
piki ile birlikte) görülür (4).

Telekardiografide, kalp gölgesi normal ya da hafif art-
m›flt›r. pulmoner ak›m› artm›fl olanlarda kardiyomegali
görülür. Kalbin sa¤ kenar›nda düzleflme, sol kenar›nda
anormal bombeleflme, kalp tepesinin yukar›ya kalkmas›,
pulmoner arter segmentinde konkavlaflma olabilir. Ge-
nifl pulmoner arter, genifl VSD, genifl PDA, sistemik
pulmoner flantl› olgularda görülür, % 8 sa¤ arkus aorta
vard›r (11).

EKO’da TA’nin tan› ve s›n›fland›rmas›nda iki boyutlu
M-mod ve dopler ekokardiografi, primer noninvazif
yöntemdir. Segmenter analizler anatominin detaylar›n›
ayd›nlat›r ve üniventriküler kalplerin di¤er tiplerinden
ay›r›m›n› sa¤lar. EKO, ayn› zamanda subaortik stenoz,
aort koarktasyonu, sol superior vena kava ve atrial
apendajlar›n juksta pozisyonu gibi birlikte bulunan mal-
formasyonlar› da saptad›¤› gibi, sa¤ atriumun ventrikül
kitlesi ile olan iliflkisini ayd›nlat›r ve TA’nin baz› tipleri
aras›nda ayr›m› sa¤lar. ‹ki boyutlu dopler EKO, TA’li
olgularda kan ak›m› özelliklerini gösterir. Renkli ak›m
kapak regürjitasyonunu, ventrikül septal defektlerden
veya obstrüktif ç›k›m bölgelerinden ak›m yollar›n› ve
boflluk özelliklerini gösterir. VSD ve subaortik ya da
pulmoner ç›k›m yolu darl›klar›nda bas›nç gradienti,
dopler ile kolayl›kla ölçülür. ‹nteratrial bas›nç gradient-
leri, dopler EKO ile saptanabilir ve atrial septostomi
için endikasyon koydurur (3).
TA’de MRG’in yeri henüz kesinleflmemifltir. Genelde
EKO ile anatomik bilgiler benzer flekilde elde edilir,
fakat fizyolojik bilgi verme özelli¤i zay›ft›r. TA’nin tip-
lerini ay›rtetmede yard›mc›d›r. Radyoaktif çal›flma,
özellikle düzeltici ameliyatlardan sonra yap›lan de-
¤erlendirmelerde önemlidir (12).

Bebeklikte, kateterizasyon iki durumda faydal›d›r.
Yetersiz atrial kominikasyon olan hastalarda, pulmoner
kan damarlar›n›n ebad› ve iliflkileri ve brakiosefalik
arterlerle hastalarda, balon septostomis yap›labilir ve
pulmoner arterlerin hipoplazisi olan iliflkisi incelenir.
Kalp kateterizasyonu, özellikle daha önce palyatif pro-
sedürlerin ve Fontan ameliyat›ndan önce anatomik ve
fizyolojik risk faktörlerinin de¤erlendirilmesi aç›s›ndan
önemlidir (13).

Dopler EKO ile ventriküle ya da sistemik arter bas›nç-
lar›n›n kateterle ölçülmesiyle ayn› anda bas›nç gradient-
lerinin ölçümü pulmoner arter bas›nc›n›n uygun flekilde
de¤erlendirmesini sa¤lar. Di¤er önemli neden Fontan
ameliyat›n›n takibini etkiler. Bas›nç ölçümleri TA’de
tipiktir, sa¤ ventriküle triküspit kapaktan girilemez. Az
say›da hastada soldan sa¤a flant vard›r. Atriumlar aras›
büyük bas›nç fark›, küçük bir atrial septal defektle bir-
liktedir. Sol atrium, sol ventrikül, sa¤ ventrikül ve bü-
yük arterler içinde yaklafl›k eflit oksijen doygunlu¤una
rastlan›r. Tipik TA saptanan bir hastada, selektif sa¤ at-
rium ejeksiyonu s›ras›nda, sa¤ atial apendaj görülmez
ise kor triatrum dekster ya da anormal sistemik venöz
iletim vard›r (4).

Azalm›fl pulmoner kan ak›m›n›n günümüzde tedavisin-
de, gerekirse yenido¤anda prostaglandin E1 verilebilir.
Bir iki gün sonra PTFE gref kullan›larak genellikle sol-
dan Blalock Taussing flant yap›labilir. Bir yafl›ndan
büyük olup da cerrahi giriflim gerektiren hastalara
Fontan ameliyat› yap›l›r. E¤er düzeltici ameliyat kontr-
endike ise kavopulmoner anastomoz ya da kontrlateral
Blalock-Taussing shunt yap›l›r (14). E¤er atrial septal
kominikasyon yetersiz ise kalp kateterizasyonu s›ra-
s›nda septostomi yap›labilir. E¤er ölçüler yetersiz ise
cerrahi olarak ASD yarat›labilir.

Afl›r› derecede artm›fl pulmoner kan ak›m›n›n azalt›lma-
s›: TA’li hastalar›n % 20’sinde pulmoner kan ak›m›
k›s›tlanmam›flt›r ve bunlar›nda pek az›nda cerrahi tedavi
gerektirecek konjestif kalp yetersizli¤i geliflir. Pulmo-
ner arter bantlanmas› konjestif kalp yetersizli¤ini iyi bir
biçimde çözer. Mortalitesi  yaklafl›k % 30’dur. Baz›
gruplar pulmoner arter bantlamas›n› tamamen ortadan
kald›rm›flt›r. Ana pulmoner arter kesilir ve proksimal
ucu asandan aortonun yan›na anastomoz edilir, böylece
subaortik darl›k by-pass edilir. Fontan operasyonu için
seçim kriterleri, yafl 4’ten büyük 15’ten küçük, sinüs
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ritmi, normal vena kava drenaj›, sa¤ atrium normal, ana
pulmoner arter bas›nc› 15 mmHg’dan az, pulmoner di-
renç indeksi 4 Ü/m2 alt›nda, pulmoner arter/aort
0.75’ten az, ejeksiyon fraksiyonu % 60, pulmoner arter
ve çaplar› yeterli olmal› ve sol ventrikül end diastolik
bas›nc› 10 mmHg’n›n alt›nda olmal›. Pulmoner direnç
hariç di¤erleri göreceli kriterlerdir (14).

Pulmoner dolafl›m için ventriküle ihtiyaç yoktur (Fontan
ve Baudet 1975). Çünkü, pulmoner damar direnci o ka-
dar düflüktür ki, sistemik dönüflteki hafif bir bas›nç art›fl›
sirkülasyon için yeterlidir. Ameliyat; sistemik ve pul-
moner dolafl›mlar› ay›rmak, sistemik venöz dönüflü, dar-
l›k olmadan do¤rudan pulmoner artere ba¤lamak ve
kalbin sa¤ ve sol taraf›ndaki iliflkiyi kesmektir. Tekni-
¤in baflar›s›; sistemik venöz dönüflün pulmoner dolafl›-
ma genifl ba¤lant›s›na, yeterli pulmoner arter kesit alan›-
na ve düflük pulmoner venöz ve sol atrial bas›nçlara
ba¤l›d›r. Erken mortalite % 7-20 aras›ndad›r. Ameliyat
sonras› kardiyak indeks düflük ya da normaldir. Geç
mortalitenin büyük k›sm› ilk bir y›lda olmaktad›r (% 31,
Fontan) (14).

SONUÇ

Triküspit atrezisi siyanotik konjenital kalp hastal›klar›
içerisinde üçüncü s›rada bulunmaktad›r. Hastalar›n bü-
yük ço¤unlu¤u hayat›n ilk dekat›nda kay›p edilmekte-

dirler. Hastalarda sa¤kal›m pulmoner kan ak›m›na
ba¤l›d›r. Uygun zamanda uygun ameliyat yap›lmas›,
hastan›n mortalitesini ve morbiditesini etkilemektedir.
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