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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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Trikiispit atrezisinin ilk tanimin1 Kreysig 1817’de yap-
mustir. Cerrahi ile diizeltilmesi 1968°de Fontan tarafin-
dan gergeklestirilmistir.

OLGU

Olgumuz, 32 yasinda evli bir kadin. Gravida 2, parite 0, abor-
tus 2, canli bebek yok. Dogdugunda kalp hastast oldugu
soylenmis, cocukluk ¢agindan itibaren morarma sikayetleri
baglamis. Tlk defa 1983 yilinda hastaneye bagvuran hastaya si-
yanotik konjenital kalp hastalig1 tanis1 konarak takip edilmek
iizere taburcu edilmis. O zamandan beri hi¢ hastaneye bagvur-
mayan hasta, bize iki ay once ekstremitelerden baglayan ve
viicuda yayilan yaygin dokiintiiler, halsizlik istahsizlik, du-
daklarda ve dilde morarma sikayeti ile bagvurdu. Fizik mu-
ayenede: TA 70/110 mmHg, nabiz 70 atim/dakika, ritmik, bi-
ling¢ acik, oryante, koopere, boyunda venoz dolgunluk yok,
dudaklar ve dil siyanoze, akciger muayenesi dogal, kardiyak
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Sekil 2a-b. Olgumuzun EKO goriintiileri.

muayenede mitral odakta diyastolik rulman aort ve pulmoner
odakta 2/4 sistolik iifiiriim, clubbing mevcut. Laboratuar
tetkiklerde: WBC 9500/ml, Hb 20.8 g/dL, Htc % 60, trom-
bosit 114 bin/ml, biyokimya ve idrar tetkikinde ozellik yok,
EKG normal siniis ritmi, sol aks deviasyonu, biatrial genisle-
me (p pulmonale), sol ventrikiil hipertrofisi (Sekil 1), teleg-ra-
fide tahta pabuc goriiniimii mevcut.

Hastaya yapilan EKO’da trikiispit atrezisi, ASD, VSD, pul-
moner darlik (maksimum gradient 56 mmHg) cift cikimli sol
ventrikiil, her iki biiyiik arter paralel seyredip aort onde pul-
moner arter posteriorda (transpozisyon) oldugu anlasildi
(Sekil 2a ve 2b). Yapilan angiografide de trikiispit atrezisi
(TA), pulmoner stenoz, ASD, VSD, cift ¢cikimli sol ventrikiil,
subaortik stenoz biiyiik arter malpozisyonu saptandi.

Olgunun on y1l 6nce ile hemogrami ayni olmasi, siyanozunda
artma olmamasi, pulmoner gradientin ideal olmasi, kapak ye-
tersizliginin bulunmamasi, kalp yetersizliginin gelismemesi ve

hastanin da cerrahi girigimi kabul etmemesi nedeniyle medikal
tedavi ile takibe alindi.

TARTISMA

TA, iiniventrikiiler atriyoventrikiiler konneksiyonlarin
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en genig alt grubudur. TA’li 6zel bir kalbi tanimlamak
icin, ventrikiilo arteryel iligkiler ve her cesit subarteryel
obstriksiiyonlar dahil edilmistir (1). TA en sik tipinde
atriyumlar normal iliskidedir trikiispit kapak sag atrium
kas tabakasinda bir gamze ile temsil edilmektedir. Sis-
temik venoz doniis dogrudan ventrikiil bogluguna ulas-
maz; atriyal septal defekt yoluyla sag atriumdan sol at-
riyuma gegmek ve burada pulmoner venéz doniis ile ka-
rismak zorundadir. Karigik kan normalden genis mitral
kapag gecerek hiperplastik sol ventrikiile gecer. Karisik
kan sol ventrikiilii normal aort kapagi ve aort yoluyla
terk eder. Kan sol ventrikiilden akcigerlere, bir ¢ikim
deligi aracilifiyla ve normal pulmoner kapak ve pulmo-
ner arter yoluyla hipoplastik yag ventrikiilden ulasir.
PDA yoluyla ek pulmoner kan akimi gelir (2).

Hemen her zaman ASD vardir. Hastalarin % 60’inda
patent foramen ovaledir ve geri kalan ASD ostium se-
kundumdur; ancak ostium pirimum veya sinus venozus
da olabilir. ASD genellikle patenttir, ancak 6zellikle
diskordan ventrikiilo arteryel iletimlerde restiriktif ola-
bilir. Sag atrioventrikiiler gecisin atrezisi pek cok bi-
¢imde olabilir. Siklikla sag atrium tabaninda, dogrudan
sol ventrikiil {izerinde bir gamze seklindedir ve sag atri-
um ile sag ventrikiil arasinda hig¢bir iligki olmadigini
kanitlar. Sag ventrikiiliin giris kism1 tamamen kayiptir.
Nadiren, normal olmus sag atrium ve sag ventrikiil tri-
kiispit orifisi orten delinmemis bir zar araciligi ile ayril-
mustir (3).

Sag atriumun ventrikiilerle olan iligkisi sabit degildir.
delinmemis kapak olgularinda, kapak zar1 genellikle
tamamen sag ventrikiile aittir; fakat intakt bir ventrikiil
septumunuda cevirebilir. Kapak yoklugu olgularinin
benzer spektrumlari tarafindan, sag atrium tabanindaki
gamzeden sol ventrikiilden ¢ok, sag ventrikiile iletim
gotiirebilecek fibroz bir yapt bulundugunda ileri siir-
miislerdir. Boylece sag atrium ile sag ventrikiil arasin-
daki iligski konkordan, diskordan veya biventrikiiler ola-
bilir (2).

Ventrikiiloarteryel konkordansi olan hastalarda sag ven-
trikiiliin morfolojisi, diskordans olan hastalarinkinden
farklidir. Her iki durumda da sag ventrikiiliin giris kismi
yoktur. Ventrikiiloarteryel konkordansta VSD, sag ven-
trikiiliin inferior trabekiiler kismini superior infindu-
buler parcadan ayirir. Pulmoner kan akiminin obstrik-
siyonu siktir (% 80) ve kiiciik ¢ikim deligine baghdir,
genellikle infindubuler darlik ve bazen kapak kalinlig:
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ile beraber bulunur. Ancak, ventrikiiloarteryel diskor-
dansta sag ventrikiil yalniz inlet parcada degil outlet
parcasinda da eksiktir ve outlet deligi tam aort kapagina
komsudur, sag ventrikiil tamamen trabekiilerdir. Pulmo-
ner arter ve aort arasindaki ¢ikim septumunun sekli sub-
pulmoner ve subaortik boliimlerin ebadim etkiler. Ven-
trikiiloarteryel diskordansi olanlarin % 40’inda azalmis
pulmoner kan akimi vardir, subaortik stenoz nadiren
olur; pulmoner kan akimi azalmis hastalarda, subaortik
darlik siktir ve koarktasyon, istmus hipoplazisi veya
atrezisi, aort arkusu interriipsiyonu veya aort kapak
atrezisi gibi aort anomalileriyle birlikte bulunur 4.5).

Hastalarin yaklasik % 22’sinde sol superior vena kava
vardir; genellikle koroner siniis bazen de dogrudan sol
atriuma drene olur. Trikiispit atrezisinin % 2.5’inde ko-
roner siniis septal defekt vardir. Eger kalp venleri koro-
ner siniisii sol atriuma birlestirirse, sagdan sola sant
meydana gelir. Anormal pulmoner venoz doniis ve ko-
roner arter anomalileri enderdir. Pulmoner kapagin kon-
jenital yoklugu delinmis zar gibi trikiispit atrezisi ile
birlikte bulunabilir; genellikle ventrikiiloarteryel kon-
kordans, aort dilatasyonu ve saglam ventrikiil septumu
ile birliktedir. Fallot tetrolojisindeki pulmoner kapak
yoklugunun tersine, trikiispit atrezisinde pulmoner ar-
terler genig degildir ve bronsial kompresyon olmaz.
Ventrikiiloarteriyel diskordansi olan hastalarin % 20’-
sinde trikiispit atrezisi ile birlikte atriyal apendajlarin
jukstapozisyonu s6z konusudur (6,7).

Bazi hemodinamik ozellikler TA’ nin tiim alt tiplerinde
ortaktir. Tiim sistemik doniis atriyal septumu ge¢mek
zorundadir. Atrial septal kominikasyon genellikle ge-
nistir ve tikayici degildir; fakat ventrikiiloarteryel dis-
kordansi olan bazi hastalarda obstriiktif derecede kii-
ciiktiir. Sistemik ve pulmoner vendz doniisler pulmoner
vendz atriumda tamamen karigir. Mitral kapagin altin-
daki odaciklar ve damarlarda oksijen satiirasyonlar1
esittir. Restriktif subpulmoner yolu olan hastalarda pul-
moner kan akimi ve pulmoner ven6z doniis o kadar
azalmustir ki, bu hastalar orta ile ileri derece arasinda hi-
poksemidedir (hastalarin % 71°1). Sol ventrikiil oniinde-
ki kiiciik ek yiik genellikle konjestif kalp yetersizligine
neden olmaz. Subpulmoner obstriiksiyonu olmayan
hastalarda pulmoner kan akimi artar. Artan pulmoner
vendz doniig sol atriumda ve sistemik yiiksek oksijenli
kan karisimina neden olur; bu nedenle hastalar asiyano-
tiktir. Sol ventrikiil biiyiik bir pulmoner kan akimin: da
karsilamak zorundadir ve bu ek yiik konjestif kalp ye-

tersizligine neden olur (1,2).

Yapilan genetik calismada; trikiispit atrezili 26 cocukta
21q 11 delasyonu arastirilmis ve 2 hastada mikro delas-
yon saptanmustir. Bu hastalarda biiyiik arter transpozis-
yonu ile beraber mindr fasial anomalili Di-George sen-
dromu oldugu gosterilmistir (8).

TA kadin ve erkeklerde ayni siklikta goriiliir. Klinik
serilerde kalp malformasyonu olan ¢ocuklarda siklik %
1’dir. Skuatting sik degildir ve clubbing genelde 2 yas
iistiinde goriiliir. Hastalarin yarisinda hiperpne ile
olusan hipoksik donemler, artan siyanoz ve biling kaybi
vardir. Hastalarin % 12’sinde, siklikla bebeklik done-
minde konjestif kalp yetersizligi olur. Orta derecede
kalp yetersizligi yillar boyu siirer; ancak, agirsa yiiksek
mortalite ile sonlanir. Sag kalp yetersizligi sistemik
vendz konjesyon, hepatomegali, dalak ve juguler pul-
sasyon ve periferik 6demle birliktedir. Sol kalp yetersiz-
ligine sekonder olarak geligebilir veya kiiciik bir atrial
septal komiinikasyonla bosalan sag kalbin bosalmasinda
bir obstriiksiyon vardir. Serebral vaskiiler aksidanlar ve
beyin apseleri olur; fakat nispeten seyrektir (% 5’ten
az). Daha 6nce ameliyat gecirmemis hastalarin %
5’inden azinda infektif endokardit olugur (5).

Pulmoner kan akimi artmis normal ya da azalmis olabi-
lir. Hastanin yasam siiresi ¢ogunlukla pulmoner kan
akimina baglidir. Pulmoner kan akimi azalmis hastalar-
da pulmoner damar izleri genellikle azalmistir. Pulmo-
ner kan akimi artmig olan hastalarda genis ¢ikim deligi,
genig patent duktus arteriyozus veya genis sistemik pul-
moner arter santi oldugunda pulmoner pletore goriiliir.
Hastalarin ¢ogunda erken oliim trikiispit atrezisinin
dogal oykiisiidiir. Hastalarin % 50’si yasamin ilk 6
ayinda, 2/3’t ilk 1 yilda 6liir; 10 yilda hastalarin % 90’1
kaybedilir. Cerrahi girisim olmadan en uzun yasam 57
yil, birlikte bulunan pulmoner atrezi ile birlikte en uzun
yasam 21 yildir (9).

Pulmoner kan akimi agir1 olan hastalarin ¢ogu yasamin
ilk ii¢ ayinda o&liir. On yillarla yasamak, ancak uygun,
fakat fazla olmayan pulmoner kan akimina, diisiik pul-
moner damar direncine ve birlikte bulunan konjenital
kalp malformasyonlarinin olmamasina baghdir. Yas
ilerledik¢e anatomik ve fizyolojik degisiklikler olur.
Cikim deliginin ¢ap1 daraldikca siyanoz ilerler, bu
durum tam kapanma ile sonuclanabilir. Biiyiik 6lciide
artan pulmoner kan akimi olgularinda, pulmoner vaskii-
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ler obstriiktif hastaligin artmasiyla birlikte, baglangigta-
ki hafif siyanoz yerini ilerleyici siyanoza birakir. Ame-
liyat edilmemis hastalarla aorto-pulmoner santi olan
hastalarda yas ilerledikce sol ventrikiil fonksiyonu bo-
zulur (10).

Hastalarin yaklasik % 90’1inda elektrokardiyogramda sol
eksen sapmas1 vardir. Siyanotik bir bebekte goriilmesi
TA siiphesini artirir. Ventrikiiloarteryel diskordansi ve
tikanmamis pulmoner kan akimi olan hastalarda sag ek-
sen sapmasi olabilir. Sol ventrikiil hipertrofisi hemen
her zaman s6z konusudur ve zamanla ilerler. P dalgasi,
artmig sag, sol veya ortak atrial hipertrofi gosterir, ba-
zen trikiispit P’si (diigiimlii P dalgasi, yiiksek bas-langi¢
piki ile birlikte) goriiliir (4).

Telekardiografide, kalp golgesi normal ya da hafif art-
mistir. pulmoner akimi artmig olanlarda kardiyomegali
goriiliir. Kalbin sag kenarinda diizlesme, sol kenarinda
anormal bombelesme, kalp tepesinin yukariya kalkmast,
pulmoner arter segmentinde konkavlagma olabilir. Ge-
nis pulmoner arter, genis VSD, genig PDA, sistemik
pulmoner santli olgularda goriiliir, % 8 sag arkus aorta
vardir (11).

EKO’da TA’nin tan1 ve siniflandirmasinda iki boyutlu
M-mod ve dopler ekokardiografi, primer noninvazif
yontemdir. Segmenter analizler anatominin detaylarini
aydmlatir ve tiniventrikiiler kalplerin diger tiplerinden
aymrimint saglar. EKO, ayn1 zamanda subaortik stenoz,
aort koarktasyonu, sol superior vena kava ve atrial
apendajlarin juksta pozisyonu gibi birlikte bulunan mal-
formasyonlar1 da saptadig1 gibi, sag atriumun ventrikiil
kitlesi ile olan iliskisini aydinlatir ve TA’nin bazi tipleri
arasinda ayrimi saglar. Iki boyutlu dopler EKO, TA’li
olgularda kan akimi ozelliklerini gosterir. Renkli akim
kapak regiirjitasyonunu, ventrikiil septal defektlerden
veya obstriiktif ¢ikim bolgelerinden akim yollarint ve
bosluk 6zelliklerini gosterir. VSD ve subaortik ya da
pulmoner ¢ikim yolu darliklarinda basing gradienti,
dopler ile kolaylikla 6lciiliir. Interatrial basing gradient-
leri, dopler EKO ile saptanabilir ve atrial septostomi
icin endikasyon koydurur (3).

TA’de MRG’in yeri heniiz kesinlesmemistir. Genelde
EKO ile anatomik bilgiler benzer sekilde elde edilir,
fakat fizyolojik bilgi verme 6zelligi zayiftir. TA’ nin tip-
lerini ayirtetmede yardimcidir. Radyoaktif calisma,
ozellikle diizeltici ameliyatlardan sonra yapilan de-
gerlendirmelerde onemlidir (12).
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Bebeklikte, kateterizasyon iki durumda faydalidir.
Yetersiz atrial kominikasyon olan hastalarda, pulmoner
kan damarlarinin ebadi ve iliskileri ve brakiosefalik
arterlerle hastalarda, balon septostomis yapilabilir ve
pulmoner arterlerin hipoplazisi olan iligkisi incelenir.
Kalp kateterizasyonu, 6zellikle daha once palyatif pro-
sediirlerin ve Fontan ameliyatindan once anatomik ve
fizyolojik risk faktorlerinin degerlendirilmesi agisindan
onemlidir (13).

Dopler EKO ile ventrikiile ya da sistemik arter basing-
larmin kateterle ol¢iilmesiyle ayni anda basing gradient-
lerinin dl¢limii pulmoner arter basincinin uygun sekilde
degerlendirmesini saglar. Diger énemli neden Fontan
ameliyatinin takibini etkiler. Basing olctimleri TA’de
tipiktir, sag ventrikiile trikiispit kapaktan girilemez. Az
sayida hastada soldan saga sant vardir. Atriumlar arasi
biiyiik basing farki, kiiciik bir atrial septal defektle bir-
liktedir. Sol atrium, sol ventrikiil, sag ventrikiil ve bii-
yiik arterler i¢inde yaklasik esit oksijen doygunluguna
rastlanir. Tipik TA saptanan bir hastada, selektif sag at-
rium ejeksiyonu sirasinda, sag atial apendaj goriilmez
ise kor triatrum dekster ya da anormal sistemik vendz
iletim vardir (4).

Azalmig pulmoner kan akiminin giiniimiizde tedavisin-
de, gerekirse yenidoganda prostaglandin E1 verilebilir.
Bir iki giin sonra PTFE gref kullanilarak genellikle sol-
dan Blalock Taussing sant yapilabilir. Bir yasindan
biiyiik olup da cerrahi girigim gerektiren hastalara
Fontan ameliyat1 yapilir. Eger diizeltici ameliyat kontr-
endike ise kavopulmoner anastomoz ya da kontrlateral
Blalock-Taussing shunt yapilir (14). Eger atrial septal
kominikasyon yetersiz ise kalp kateterizasyonu sira-
sinda septostomi yapilabilir. Eger olciiler yetersiz ise
cerrahi olarak ASD yaratilabilir.

Asirt derecede artmis pulmoner kan akiminin azaltilma-
s1: TA’li hastalarin % 20’sinde pulmoner kan akimi
kisitlanmamistir ve bunlarinda pek azinda cerrahi tedavi
gerektirecek konjestif kalp yetersizligi gelisir. Pulmo-
ner arter bantlanmasi konjestif kalp yetersizligini iyi bir
bicimde ¢ozer. Mortalitesi yaklasik % 30°dur. Bazi
gruplar pulmoner arter bantlamasini tamamen ortadan
kaldirmigtir. Ana pulmoner arter kesilir ve proksimal
ucu asandan aortonun yanina anastomoz edilir, boylece
subaortik darlik by-pass edilir. Fontan operasyonu icin
secim kriterleri, yas 4’ten biiylik 15’ten kiigiik, siniis
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ritmi, normal vena kava drenaji, sag atrium normal, ana
pulmoner arter basinci 15 mmHg’dan az, pulmoner di-
renc indeksi 4 U/m? altinda, pulmoner arter/aort
0.75’ten az, ejeksiyon fraksiyonu % 60, pulmoner arter
ve caplari yeterli olmali ve sol ventrikiil end diastolik
basmci 10 mmHg’ nin altinda olmali. Pulmoner direng
hari¢ digerleri goreceli kriterlerdir (14).

Pulmoner dolasim i¢in ventrikiile ihtiya¢ yoktur (Fontan
ve Baudet 1975). Ciinkii, pulmoner damar direnci o ka-
dar diistiktiir ki, sistemik dontisteki hafif bir basing artis1
sirkiilasyon i¢in yeterlidir. Ameliyat; sistemik ve pul-
moner dolasimlar: ayirmak, sistemik venoz doniisii, dar-
lik olmadan dogrudan pulmoner artere baglamak ve
kalbin sag ve sol tarafindaki iliskiyi kesmektir. Tekni-
gin basarisy; sistemik vendz doniisiin pulmoner dolagi-
ma genis baglantisina, yeterli pulmoner arter kesit alani-
na ve diisiik pulmoner vendz ve sol atrial basinglara
baghdir. Erken mortalite % 7-20 arasindadir. Ameliyat
sonrast kardiyak indeks diisiik ya da normaldir. Geg
mortalitenin biiyiik kismu ilk bir yilda olmaktadir (% 31,
Fontan) (14).

SONUC
Trikiispit atrezisi siyanotik konjenital kalp hastaliklar

icerisinde iiciincii sirada bulunmaktadir. Hastalarin bii-
yiik cogunlugu hayatin ilk dekatinda kayip edilmekte-

dirler. Hastalarda sagkalim pulmoner kan akimina
baghdir. Uygun zamanda uygun ameliyat yapilmasi,
hastanin mortalitesini ve morbiditesini etkilemektedir.
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