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ÖZET 

Ekokardiyografi günümüzde 18-20 inci gebelik haftasrn· 
dan itibaren fetustaki doğumsal kalp anomalilerinin ta­
nrnmasmda da kullamlmaktadrr. Dört-boşluk kesitierin 
daha çok sayıda kadın doğum uzmam ve radyolog tarafın· 
dan incelenmesi sonucunda anne adayları fetustaki kalp 
hastalrğrmn kesinleştirilmesi veya reddedilmesi amacryla 
çocuk kardiyolog/arına gönderilmektedir/er. Hipapiastik 
sol kalp sendromu esas olarak, aort kapağr atrezisi veya 
ağrr darlrğı , asandanaort darlrğı, küçük sol ventrikül ve 
mitral kapakta darirk veya atreziyi kapsar. Tedavisiz bıra­
krtan vakaların o/o 95'i ilk bir ayda kaybedilir. Fetal eko­
kardiyografi ile incelenen yirmiüç haftalık gesiasyondaki 
bir fetusa hipapiastik sol kalp sendromu ( afl·etik aort ka­
pağı, küçük sol ventrikiil, hipapiastik asandanaort ve ha· 
fif hipapiastik mitral kapak) ve geniş trabeküler ventrikü· 
ler septal defekt tam sı kanarak 24 üncü haftada gebeliğin 
terminasyonuna gidildi. Postmortem inceleme, ekokardi· 
ografik bulguları doğruladr. Bu sunumda.fetal ekokardi­
ografik ve postmortem makroskopik bulgular ayrıntıları 
ile anlatılmaktadrr. Cerrahi paliasyonun tekrarlayan ope· 
rasyonlar gerektirmesi ve uzun dönem sonuçlann henüz 
yüz giildiirmekten uzak olması nedeni ile bazı diğer ülke­
lerde olduğu gibi bizim ülkemizde de fetusta hipoplastik 
sol kalp sendromu tamsr kesinleşince beklemeden gebeli· 
ğin terminasyomma gidilmesi konusu ağırlık taşrmakta· 
drr. 

Analıtar kelime/er: Fetal ekokardiografi, hipapiastik sol 
kalp sendromu 

Ekokardiyografi günümüzde doğumdan önce de do­
ğumsal kalp anomalilerinin varlığını belirlemekte 

kullanılmaktadır (1,2). Giderek artan sayıda obstetris­

yen ve radyolog fe tuste ayrıntılı anomali taraması 

yaparak kalbin 4-boşluk görüntüsünü gözden geçir­

mekte, ve doğumsal kalp anamalisinden şüphetendi­

ği takdirde fetusun bir çocuk kardiyologu tarafından 
incelenmesini istemektedir (3). Fetus veya anneyi il­

gilendiren risk faktörlerinden herhangi birinin (aile 
anamnezinde doğumsal kalp anomalisi bulunması , 
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maternal diabet, kardiak teratojen alınması , fetuste 

ekstrakardiak anoınaliler, aritmi, non-immun hid­

rops, aneuploidiler v.b.) varlığ ı da fetal ekokardiog­

rafi endi kasyonunu oluşturmaktadır (4). 

"Hipoplastik sol kalp sendromu" terimi, geniş bir 

spektruın içinde yer alan küçük sol ven trikül, hipap­

lastik veya atretik aort kapağı hipoplastik veya atre­

tik mitral kapak, ve hipoplastik veya kes intili aort 

kavsini ifade eder. Ventrikül scptuın defekti, nacl iren 

koınplet atrioventriküler kanal defekti , pulmoner ka­

pak anomalileri, pulmoner venöz dönüş anomalileri 

ve koroner anamaliler bunlara eşlik edebilir. Çeşit li 

anoınalilerin yol açtığı fizyoloji k sonuç, hemen he­

men bütün sistem ik kanın tümüyle sağ ventrikülden 

duktus arteriousus arac ılığı ile vücuda gönderilmesi­
dir (5). Fetus genellikle bu anatomik anaınaliden et· 

kilenmese ve iyi durumda doğsa da, doğumdan son­

ra duktusun giderek daralınası ve ayrıca pulmoner 

rezistans düşerken sistemik rezis tansın artması sonu­

cu sistemik perfüzyon engellenınektedir. Duktusa 
bağımlı sistemik sirkülasyonlu bu lezyon, tedavisiz 

vakaların % 95'inde ilk ayda ölüme neden o lmakta­
dır(5l. 

Hipoplastik sol kalp sendromunda tedavi seçenekle­
ri, kadeıneli paliatif cerrahi girişim veya transplan­

tasyondur. Fonksiyonel yönden tek ventrikül bulu­
nan bu kalpte paliatif cerrahinin amacı, b irinc i aşa­

mada, büyük oranda kalbin kendi dokularını kullana­

rak duktusa bağımlı olmadan sistemik perfüzyonu 

sağlamak ve aorto-pulmoner şant yolu ile yeterli pul­
moner kan akımına olanak vermek, ikinci aşamada 

bidirectional Glenn ya da hemi-Fontan, üçüncü ve 
son aşamada ise Fontan türü b ir sirkülasyon elde et­
mektir (6,7). Çeşitli merkezlerde değişik postoperatu­

ar yaşam süreleri bildirilmekle beraber genel olarak 
perioperatif mortalite ilk aşamada % 33-53, bundan 

sonraki iki aşamada da yaklaş ık % 30 olarak bildi ri!-
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mektedir (8). Paliatif cerrahi girişim dışındaki seçe­
nek ise kalp transplantasyonudur; ancak, bütün 
transplant programlarının ortak sorunu olan donör 
azlığı yenidoğan döneminde de söz konusudur. Neo­
natal dönemde tamsplantasyon yapılmasının immu­
nobiyolojik avantajları olmasına rağmen obiiteratİf 

koroner arter hastalığı riski yüksektir (9). Bu bilgiler, 
prognozu çok ciddi olan bu doğumsal kalp anemali­
sinin prenatal dönemde fetal ekokardiyografi ile ta­
nınmasının önemini vurgulamaktadır. Yazımızda, 
hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS) tanısı konan 
bir fetüsteki ekokardiografık bulguları ve postmor­
tem tanıyı sunmak istiyoruz. 

OLGU BiLDİRİSİ 

Yirmiüç haftalık gestasyon ve ikinci gebeliğindeki 26 ya­
şındaki hanım, ultrasonda anormal dört-boşluk kesiti gö­
rülmesi nedeniyle fetal ekokardiyografi için gönderi ldi. 
Daha önce altıncı gesiasyon haftasında düşükle sonianan 
bir gebeliğin bulunduğu, ve aile anamnezinde doğumsal 
kalp anoınalis i bulunmadığı öğrenildi. 

Fetal ekokardiografi bulguları : Ekokardiografik incele­
me Acuson 128XP 10 marka ultrason aleti ve 5 mHz 
transdüser ile yapıldı. Ekokardiografık ince leme, postnatal 

dönemdeki gibi segmental yaklaşım ile yapıldı (i 0). Atrial 
situs, pulmoner ve sistemik venöz dönüş normaldi. Atrio­
ventriküler ve ventriküloarteriyel bağlantılar konkordan 
idi. Sağ ventrikül (9.3 mm) ve sağ atrium geniş, sol ventri­
kül (5.3 mm) ve sol atrium ise normalden küçüklü (Şekil 

1). Kalp apeksini iki ventrikül birlikte yapıyordu. Mitral 
ve triküspid kapakların yapısı esas itibariyle normal ol­
makla beraber mitral kapak nisbeten küçüktü (MY: 4.9 
mm, TV: 5.9 mm); ancak mitral ve triküspid kapağın ante­
rograd akımı normaldİ ve yetersizlik belirlenmedi. Kalp 
kontraksiyanl arı ve ritmi normal sınırlarda idi . Ventriküler 
septumun orta ve apikal kısmını kapsayan çok geniş bir 
ventriküler septal defekt (VSD) varlığı dikkati çekti: yani 
septumun yarısından fazlası geli şmemişti, inlet septuro 
mevcuıtu. Aort sol ventrikülden çıkıyordu, aort sinüsleri­
nin konturu normal şekilde seçilebilmekle birlikte asandan 
aort hipoplazik idi (sinüslerde 2.4 mm, Şekil 2). Bunun ya­
nısıra, aort kapağı görüntüsü alınamadı ve aort içinde an­
tegrad akıma ait Doppler sinyalleri elde edilemedi. Sağ 
ventrikülden normal şekilde çıkan pulmoner arter ve dalla­
rı hafif genişlemiş görünüyordu (ana pulmoner arter 4.6 
mm); pulmoner kapak net olarak görüntülendi ve doğal 
yapıda idi (Şekil 3). Pulmoner arter akımı normaldi. Geniş 
bir duktus arteriousus mevcutıu . Arkus aorta görüntülene­
medi. Desandan aort geniş ve pulsatil idi. Sağ atrium ve 
sağ ventrikülün önünde bir miktar (2.5 mm) perikardial ef­
füzyon varlığı dikkati çekti, 

Bu bulguların, yani hipoplazik sol kalp spektrumu içinde 
çok hipoplazik aort ve çok geniş ventriküler septal defekt 
varlığının, prognozu ciddi, kompleks bir kalp anomalisi ol­
duğu aileye anlatıldı. Dört gün sonra ikinci bir fetal eko­
kardiografı kontrolü ile bulguların ağırlığı teyid edildi ve 
aile gebeliği soniandırmaya karar verdi. Gebelik, fetus yir-
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Şekil 1. Hi poplastik sol kalp sendromlu 23 hafıalık feıusun t:ko­
kardiyografik 4-boşluk kesitinde sağ aıriuın (RA) ve sağ vcııırikü­
lün (RV) çok genişlediği, sol atrium (LA) ve sol ventrikülüıı (LV) 
küçük olduğu, ventrikül sep tunıumın apeksc doğru 2/3 ünü kapsa­
yan çok geniş trabeküler defet bulunduğu (VSD), inlt!ı sepıumun 
mevcut olduğu net olarak görülmektedir. 

Şekil 2. Fetusta sol ventrikülden çıkmakta olan asandan aortaııı ıı 

(Ao) çok hipoplazik olduğu (sinus Vals<ı lva'da 2.4 mm geniş likte) 
görülmektedir. 

midört haftalık iken komplikasyonsuz bir şekilde sonlandı­
rıldı. Aynı gün fetusa otopsi yapıldı. 

Otopsi bulguları: Otopside dolaşım sistemine ai t bulgu lar, 
ekokardiografik bulguları doğruladı: Kalp apeksi sola bak­
makta, pulmoner venler kal be normal olarak dönmekteydi. 
Sol atrium ve sol ventrikül hipoplazikti . Mitral kapaklar, 
papiller kaslar, interventriküler septuro görüldü. Apekse 
yakın yerleşim gösteren geniş trabeküler VSD mevcuttu 
(Şekil 4). Aort sol ventrikülden çıkıyordu, Aort kapakları 

ayrı ayrı oluşmamıştı , aort ostiuınu atreti k yapıdaydı ; 
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Şekil 3. Feıüsıc, aorıa'daki hipoplaziye karşın pulmoner arıerin 
sağ venırikülden genişlemi ş olarak çıktığı , kapak yapısının nor­
mal olduğu ncı bir şekilde görülmektedir. 

asandan aorta ve arkus aorta hipoplazikti. Foraınen ovale 
ve duktus Botalli açıktı. Sağ ventrikül di laıe id i (Şekil 5). 
Pulmoner arter normal yerinden çıkmakta olup bütünüyle 
genişlemişti. Pulmoner arter dalları ve kapağı normal yapı­
da idi. inen aorta normal görünümlü idi. Fetusta kalp dışı 
bir patoloji saptanmadı. 

TARTIŞMA 

Son yıllarda giderek daha yüksek rezolüsyonlu ultra­

sonografi aletlerinin geliştirilmes i ve ayrıca fetal 

anatomi ve fizyolojinin daha iyi anlaşılmas ı sayesin­

de ayrıntılı , güvenilir prenatal kardiak tanı koymak 

mümkün olmaktadır . Artık fetüslerde, anne kanında­

ki 18-20 inci haftadan itibaren ayrıntılı anatomik ta­
nımlar yapılabilmektedir (1,2,1 I). Ancak, küçük VSD 

ve atrial septal defektler (aletin rezolüsyonu veya de­
fekti n 1-2 ının'den küçük olması nedeniyle) , pulmo­

ner venöz dönüş anomalileri, aort koarktasyonu ve 

bazı kapak darlıkları gibi lezyonların prenatal tanı­

sında hala güç lüklerle karşılaşılmaktadır. Feta l eko­
kardiogramların güvenilirliğini kısıtlayan faktörler 

şöyle s ıralanabilir: Tek bir inceleme veya yetersiz 
inceleme, çok erken (16 haftan önce) veya çok geç 

(36 haftadan sonra) inceleme, maternal obesite, ikiz 

gebelik, oligohidramnios veya polihidramnios, to­

raks içi organların yer değiştirmesi (pleural effüz­

yon, d iafragmatik hemi, hipoplastik akciğer, ectopia 
cordis gibi ... ), uygun olamayan fetus pozisyonu veya 

fetusun aşırı hareketli olması. 

Şekil 4. Fetusa ait postnıortem incelemede kalbi n sol vcnırikul. 
sol atrium ve mitral kapak (MY) tarafından aç ı lmış görünümün­
de; Sol venı rikiil kavitesinin küçük olduğu . septumun a lı k ısımda 
çok geniş ventriküler septal defekt inin varlığı. bunun yukarıs ı nda 
görülen sol ventrikül ç ıkış yolunun (LVOT) aıreıi k olduğu dikkati 
çekmektcdir. Açılmış olan pulmoner arter. arkasındaki hipoplazik 
asandan aortun görülmesini engelleınekıedir. 

Fetal hayatta duktusa bağımlı bir lezyonun en önem­

li göstergesi ventriküllerin ve büyük arterierin 

geni şliklerindeki oransızlıkt ı r (12). Sadece dört-boş­

luk görüntüsü kullanıldığı takdirde prcnatal döncm­

de doğumsal kalp anomalisini tanıma scnsitivitcsinin 

% 63 olduğu, ventrikül çıkı ş yollannın görüntü­

lenmesini de içeren tam standard bir kalp inceleme­

sinde sensitivitenin % 83'e yükseldiği belirtilmekte­
dir ( I I). Chang ve ark. HLHS tan ı s ının prcnatal dö­

nemde % 96 güvenilirlikle konulabildiğini bildirmi ş­

lerdir (12). 

Prenatal dönemde HLHS tanıs ı kesinleştikten sonra 

izlenecek yol ülkenin, cerrahi merkezin tecrübe ve 

olanakların a, anne-babanın sosyal ve ailevi durumu­

na, dini ve ki ş isel inançlarına göre değişik olabil­

mektedir. Chang ve ark. prenatal dönemde kritik sol 

ventrikül çık ı ş yolu darlığı tanı s ı almış ve doğar 

doğmaz operasyon planlandığı iç in doğumdan he-
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Şekil S. Fetusun kalbinin sağ ventrikül tarafından açılmış görünü· 
münde; Sağ ventrikül ve pulmoner arterin geniş, pulmoner kapa­
ğın normal, ve asandan aortun (AoA) çok hipoplazik olduğu gö­
rülmektedir. (RPA: sağ pulmoner arter, AoD: desandan aort) 

men önce neonatal kardiak cerrahi merkezine alın­
mış olan, (16'sı hipoplastik sol kalp sendromlu) 21 
yenidoğanı ineelemişlerdir (12). Bu bebeklerde do­

ğumdan hemen sonra prostaglandin perfüzyonu ile 
duktusun açık tutulması ve ameliyat öncesinde vakit 

kaybedilmemesi nedeniyle, peroperatuar dönemdeki 
metabolik asidozun, ventriküler disfonksiyon ve sis­

temik iskeminin önlenebildiği ve böylece prenatal 
tanı almış olmasının bebeklerin genel sürvilerine 
olumlu etkiler yaptığı belirtilmektedir. 

Allan ve ark. (13) ise bu konunun daha değişik bir 

yönünü araştırarak 1983-90 yılları arasında prenatal 
tanı koydukları 105 HLHS vakasında, yeterince er­
ken (24 haftadan önce) tanı almış olan 77 olgudan 
72'sinde ebeveynlerin terminasyonu seçtiğini(% 94) 
bi ldirmişlerdir. Bununla bağlantılı olarak aynı yazar­
lar, Londra, Great Ormond Street Hospital for Sick 
Children kalp cerrahi merkezine 1985-87 yılları ara­

sında HLHS tanısı ile gönderilen vakalarda, daha 
önceki yıllara göre, anlamlı bir düşüş olduğunu be-
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lirtmekte ve bunun, ülkede prenatal tanı yöntemleri­
nin büyük ilgi görmesine bağlamaktadırlar. 

Sonuç olarak, hipoplastik sol kalp sendromu ile do­
ğan bebeklerde aşamalı ve paliasyon operasyon l arı 

veya kalp transplantasyonu uygulaınaları yap ılabil­

mekle beraber uzun dönem sonuçlar halen yüz gi.il­
düri.icü değildi r. Ülkemi z ş artlarında ise, bazı 
merkezlerde çocuk kalp cerrahisi başarısı Bat ı stan­
dardlarında olmakla beraber, tamaıniyle düzel tilebi­
lir lezyonlar nedeniyle bile operasyon s ırasının gel­
mesini bekleyen, büyük sayıda çocukların varl ığ ı gö­
zönüne alınınca, bu sendromda cerrahi giri şi nı l eri 

şimdiki şartlarda düşünmemek daha doğru olmalıdır. 

Bu nedenle, prenatal dönemde hipoplastik kalp send­
romu tanısı kesinleş tiğ i zaman hemen terın i nasyona 

gidilirse, hem bebeğin, hem de ailenin doğunıa ka­
darki ve sonraki sürede ızd ırap dolu aylar geçi rmesi 
engellenebilir. Gebeliğ i n terıninasyonuna karar ver­
mek hem aileyi, hem de doktoru çok büyük bir so­
rumluluk içine sokmakta ve büyük bir duygusal yük 
olu ştuımakta ise de ( 14, 15) bu kararı n aile ve toplum 

için geniş anlamda daha olumlu bir karar olduğu zi­

hinlerden uzaklaştırılınamalıdı r. 
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