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CASE REPORT

Ameliyat edilmeden erigkin yasa ulasmis tek ventrikullu olgu

Long-term survival in a case of unoperated single ventricle
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Ozet- Tek ventrikuil nadir gorlen bir dogumsal kalp hastali-
gidir. Baslica dispne ve siyanozla kargimiza ¢ikmakta olup,
prognozunun kbtu olmasi nedeni ile cerrahi tedavi uygulan-
madan erigkin yasa ulasan hasta sayisi azdir. Literaturde
ulkemizde 2-3. dekata ulagan vakalar bildirilmekle beraber,
ulkemizden bildirilen, ameliyat edilmeden en ileri yasa ula-
san tek ventrikullu olgu olmasi, sunulan olguyu ilging kil-
maktadir.

ek ventrikiil nadir goriilen bir dogumsal kalp

hastaligidir ve tiim dogumsal kalp defektle-
rinin yaklasik %1.5’ini olusturur.!'! Cift girisli sol
ventrikiil olarak da adlandirilmaktadir. Cift girigli tek
ventrikiil spektrumunu olusturan patolojilerin %70—
75’inde ana ventrikiil sol ventrikiil yapisindadir. Aor-
ta, dnde ve solda yer alan hipoplazik sag ventrikiilden
¢ikar.[! Cerrahi olarak tedavi edilmedigi zaman prog-
nozu kotiidiir, cogunlukla siit cocuklugu déneminde
Oliimle sonuglanir ve erigkin yasa gelen olgu sayisi
olduke¢a azdir.®! Literatiirde 5-6. dekata ulasan olgu-
lar bildirilmekle beraber olduk¢a nadirdir.

Bu yazida, cerrahi uygulanmadan erigkin yasa ula-
san, carpintt nedeniyle acil servise bagvuran bir olgu
sunuldu.

OLGU SUNUMU

Kirk bes yasinda kadin hasta son bir aydir artis gos-
teren carpinti, nefes darlig1 ve egzersiz kapasitesinde
azalma sikayeti ile basvurdu. Ug yasinda nefes darli-
&1 sikayeti ile baska bir merkezde degerlendirilmis ve

Summary- Single ventricle is a rare congenital heart dis-
ease, typically diagnosed with dyspnea and cyanosis. The
number of patients who reach adulthood without having un-
dergone surgical treatment is limited due to poor prognosis.
While some reports describe patients who have reached the
2" and 3" decades of life, it is very interesting that the case
of the patient who has lived the longest with unoperated
single ventricle is reported in Turkey.

tek ventrikiil ile eslik eden g caumalar:

pulmoner darlik tanisikon- ;0 ovenmititer

mus ve ameliyat Onerilmis  KMRG Kalbin manyetik rezonans
fakat riski nedeni ile ailesi gorintiilemest
ameliyati kabul etmemis idi. Fiziksel ve mental olarak
normal gelisme paterni mevcuttu. Hastaneye bagvuru
zamanina kadar semptomsuz oldugundan, herhangi
bir ila¢ almiyordu. Hastani boyu 160 cm ve agirhigi
65 kg idi. Hemoglobin 13.4 gr/dl, hematokrit %46 ola-
rak saptandi. Pulse oksimetri ile O, satiirasyonu %93
idi. Fizik muayenede arter basmec1 100/65 mmHg, na-
biz 120 atim/dakika ve diizensiz, solunum sayisi1 24/
dakika olarak ol¢iildii. Klinik olarak belirgin merkezi
siyanoz izlenmeyen hastanin parmaklarinda hafif ¢o-
maklagma vardi. En iyi apikal bolgede ve pulmoner
odakta isitilen 3/6 sistolik ejeksiyon {ifliriimii tespit
edildi. EKG’de atriyal flutter saptandi. Telekardiyog-
rafide kalp/toraks orani kalp lehine artmisti, pulmo-
ner konusta belirginlesme ve periferik damarlanmada
azalma mevcuttu. Transtorasik ekokardiyografide api-
kal dort bosluk incelemede iki ayr1 atriyoventrikiiler
(AV) kapagin tek bir ventrikiil bosluguna agildigi, in-
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terventrikiiler septumun olmadig1 rudimenter bir sag
ventrikiil ve genis ventrikiiler septal defekt izlendi
(Sekil 1a). Sag ventrikiil ¢ikis yolu seviyesinden basla-
yan ve kapak diizeyinde devam eden 50 mmHg basing
farki mevcuttu. Biiyiikk damarlarin L-transpozisyonu
saptand1 (Sekil 1b). Ortak ventrikiiliin ejeksiyon frak-
siyonu Simpson yontemi ile %60 olarak hesaplandi.
Kalp anomalisinin daha ayrintili incelenmesi amactyla
hastaya kalp kateterizasyonu yapilmas1 onerildi fakat
hasta tarafindan kabul edilmedi. Tek ventrikiil, pulmo-
ner darlik ve atriyal flutter tanilar1 konulan hastaya,
ventrikiil hizinin kontrolii amac1 ile oral beta-bloker
ve digoksin tedavisi baglandi. Varfarin ile antikoagii-
lasyon hastanede yatig esnasinda ve taburcu edilme
sonrasinda devam edildi. Hastaya ameliyat onerildi
fakat hasta riskleri nedeni ile kabul etmedi, bu nedenle
enfektif endokardit profilaksisi, uzun donem takiple-
rinde hematokrit degerine gore flebotomi Onerilerek
rutin tibbi kontrol onerildi.

TARTISMA

Tek ventrikiil, ortak ya da ayr1 AV kapaklarin tek
bir ventrikiile ac¢ildigi dogumsal bir anomalidir. Tek
ventrikiil etiyolojisi net olarak bilinmemekle beraber
genetik yatkinlikla beraber ¢ok etkenli oldugu diisii-
niilmektedir. Tek ventrikiillii tiim hastalarda santin
derecesine bagl hipoksemi mevcuttur. Dogumdan
hemen sonra klinik belirtiler goriilmektedir. En sik
dispne, tagikardi, siyanoz ve ilerleyici kalp yetersizli-
gi goriilmektedir. Ilerleyen zamanlarda eritrositoz ve
parmaklarda gomaklasma eslik edebilir.[

Hastalarin %75 kadarinda baskin ventrikiil sag
ventrikiilden bir ventrikiiler septal defekt ile ayril-

mis olan sol ventrikiildiir. Olgularin %20’sinde bas-
kin ventrikiil sag ventrikiildiir ve ufak, inkomplet sol
ventrikiil bulunur. Olgularin sadece %5’ inde ventrikiil
kiitlesi tek bir tanedir.l! Tek ventrikiil, biiyiik arterlerin
yerlesimine gore siniflandirilabilir. Biiyiik arterlerin
normal yerlesimi Tip 1, D transpoziyon Tip 2, L trans-
poziyon ise Tip 3 olarak adlandiriimaktadir. Pulmo-
ner atrezi ya da darlik olup olmadigina gore diger bir
simiflandirma bulunmaktadir. Pulmoner atrezi olmasi
Tip A, pulmoner darlik olmasi Tip B, pulmoner darlik
olmamasi ise Tip C olarak adlandirilmaktadir. Hasta-
larin %80-90’1nda biiyiik arterler yer degistirmistir.
Pulmoner darlik ise hastalarin %51’inde bulunur.!!!
Tek ventrikiillii olgularm uzun doénemdeki progno-
zu pulmoner darligin ciddiyetine baghdir. Ameliyat
edilmemis olgularda pulmoner darligin yoklugunda,
ilerleyici kalp yetersizligi ve oliime yol acan asiri
hacim yiikii ve artmig pulmoner kan akimu ile birlik-
te olan soldan saga genis bir sant goriiliir. Pulmoner
darligin varliginda, pulmoner kan akimi obstriiksiyo-
nun derecesi tarafindan belirlenir. Oliver ve ark. pul-
moner stenozu olan L transpozisyonlu hastalarm en
iyi prognoza sahip olduklarini vurgulamistir.’! Fakat
Moodie ve ark., ameliyat edilmemis tek ventrikiilli
83 hasta tlizerinde yaptiklari ¢calisma sonucunda pul-
moner darligin derecesinin sagkalim {izerine etkisinin
olmadigini 6ne siirmiislerdir.l Bizim olgumuzda sag
ventrikiil-pulmoner arter arasindaki tepe anlik Dopp-
ler basing farkinin transtorasik ekokardiyografide
50 mmHg olarak 6l¢iilmesinin pulmoner damar ya-
taginin oldukga korundugunu ve nispeten korunmus
ejeksiyon fraksiyonu ile beraber bu olgunun ¢ok fazla
semptom vermeden erigkin yasa ulasmasinda énemli
rol oynadigini diisiindiirmektedir.

Sekil 1. (A) Apikal 4 bosluk goruntu. (B) Apikal 4 bosluk, L transpozisyon.
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Tek ventrikiil tanisinda ekokardiyografi, kalp ka-
teterizasyonu ve kalbin manyetik rezonans goriintii-
lemesinden (KMRG) faydalanilmaktadir. Kompleks
dogumsal kalp hastalig1 olan erigkinlerde ekokar-
diyografi bozulmus ventrikiil geometrisi nedeni ile
fonksiyonel degerlendirmede yetersiz kalabilmekte-
dir. Dobutamin stres testi ile beraber KMRG islemi
kardiyak rezervi, sag ventrikiil yliklenmesi ve vent-
rikiil genislemesi gibi patolojileri degerlendirmede
faydali bir ydntemdir. Ozellikle semptomsuz hastalar-
da tibbi ya da cerrahi tedavi karar1 verilirken iyi bir
yardimcidir.) Dodge-Khatami ve ark. erigkin yasta
dogumsal olarak diizeltilmis biiyilik arter transpozis-
yonu olan hastalarda sistemik ventrikiil fonksiyonlar
ile saglikli bireylerdeki sol ventrikiil fonksiyonlarini
bazal ve stres KMRG ile degerlendirmislerdir. Trans-
pozisyon grubunda ameliyat edilmis ve edilmemis
hastalar karsilastirildiginda ameliyat edilmemis gru-
bun sistol sonu, diyastol sonu hacimleri ve ejeksiyon
fraksiyonlarinin ameliyat edilmis gruba yakin oldugu
saptanmistir. Kalbin manyetik rezonans goriintiileme-
si semptomsuz bireylerde ameliyat karar1 vermek i¢in
hasta se¢iminde 6nemli bir yol gostericidir.®

Tedavi segenekleri eslik eden diger defektlere gore
degismektedir. Pulmoner akim artmis ve pulmoner hi-
pertansiyon geligmis siit cocuklarinda pulmoner arter
bant operasyonu hastalarin erken 6liim ve kalp yeter-
sizligi riskini azaltmak i¢in yapilabilir fakat ameliyatin
yiiksek mortalitesi géz 6niinde bulundurulmalidir. Tek
ventrikiilii olan olgularda yenidogan déneminden iti-
baren uygulanacak basamakli cerrahi tedavi tiim diin-
yada kabul goren tedavi seklidir.®! En sik uygulanan
sant operasyonu Blalock-Taussig islemidir.'Y Yeni
dogan doneminde saptanan olgularda cerrahi tedavi
tartisilmaz iken, eriskin donemde karsilasilan olgu-
larda durum farklidir. Tanm1 konuldugu anda hastalara
en uygun ameliyatin uygulanmasi hayati 6nem tagir.
Ozellikle palyatif operasyon uygulanmamus, kalp ye-
tersizligi ya da polistemi gelismemis Tip A-3 hastalar-
da ventrikiil septumu olusturulmasi seklinde diizeltici
ameliyatlar basarili sekilde uygulanabilmektedir.

Hastalarda en sik 6liim nedeni aritmiler, kalp ye-
tersizligi ve ani kardiyak 6liimdiir. Tek ventrikiile sa-
hip hastalarin yasamin ilk y1linda hayatta kalma oran-
lart %30’dur.[')

Literatiire gére ameliyat edilmemis hastalarda or-
talama yasam beklentisi 4—14 yil arasindadir.[) Be-
auchesne ve ark.nin ameliyat edilmemis dogumsal

olarak diizeltilmis biiyiik arter transpoziyonu olan 44
hastada yaptiklar1 144 aylik takipte; 30 hasta ameliyat
edilmis, 14 hasta ise ameliyat edilmeden takip edil-
mistir. Ameliyat planlandig1 anda ¢ogu hastada zaten
sistemik ventrikiilde fonksiyon bozuklugu mevcutur;
fakat buna ragmen ameliyat sonrasi erken mortalite
goriilmemis ve erken cerrahi sonuglarin miitkemmel
oldugu sonucuna ulasilmistir. Ancak ameliyat edilen
16 hastada alt1 aylik takiplerde sistemik AV kapakta
>3/4 yetersizlik saptanmig ve ventrikiil fonksiyon bo-
zuklugunun devam ettigi izlenmistir. Dort hastaya ise
kalp transplantasyonu yapilmistir.' Erken donem so-
nuglar iyi olsa da ge¢ donem takip sonuglarina bakil-
diginda bu hastalarin erken yasta tan1 ve tedavilerinin
yapilmasinin énemi 6ne ¢ikmaktadir.

Literatiirde eriskin yasa ulasmis en eski olgu Gold-
berg ve ark. tarafindan tanimlanmigtir.['"¥! Fakat bizim
olgumuz gibi ameliyat edilmeden eriskin yasa kadar
gelen olgular nadir de olsa bildirilmektedir. Diinya-
da 5-6. dekata ulasan ¢ok nadir olgular bildirilmekle
birlikte su ana kadar tilkemizden bildirilen ti¢ olgu
vardir. Belgi ve ark. 21 yaginda tek ventrikiile sahip
bir hasta bildirmislerdir."¥ Demir ve ark. ise cerrahi
uygulanmadan eriskin yasa ulasan, trafik kazasina
bagli yumusak doku travmasi nedeni ile acil servise
bagvuran 28 yasinda bir erkek hasta bildirmiglerdir.['>!
Ucgiincii olgu ise Temizkan ve ark.nin 23 yasindaki bir
tek ventrikiil olgusudur.!®

Olgumuzda tek ventrikiiliin morfolojik sol ventri-
kiil olmasi, subaortik yerlesimli hipoplazik olan sag
ventrikiiliin sistemik vendz akimi pulmoner artere
yonlendirmesi ve pulmoner venéz akimin da tercihen
aortaya gonderilmesini sagladigindan, bu hastanin
eriskin yasa gelebildigi diislincesindeyiz. Ancak, bu
gibi olgularda, uzun dénemde siklikla nérolojik, he-
matolojik ve aritmik komplikasyonlar gelisebilmekte-
dir. Olgumuzda da en 6nemli semptom atriyal fluttera
bagli ¢arpinti idi, tedavi plani icin KMRG planlandi,
fakat hasta ameliyati ve ileri incelemeleri kabul etme-
di. Bu olgu, iilkemizde bildirilen ameliyat edilmemis
en ileri yastaki tek ventrikiilli olgudur.
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