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Ameliyat edilmeden erişkin yaşa ulaşmış tek ventriküllü olgu
Long-term survival in a case of unoperated single ventricle
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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 
2nd and 3rd 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.

Özet– Tek ventrikül nadir görülen bir doğumsal kalp hastalı-
ğıdır. Başlıca dispne ve siyanozla karşımıza çıkmakta olup, 
prognozunun kötü olması nedeni ile cerrahi tedavi uygulan-
madan erişkin yaşa ulaşan hasta sayısı azdır. Literatürde 
ülkemizde 2–3. dekata ulaşan vakalar bildirilmekle beraber, 
ülkemizden bildirilen, ameliyat edilmeden en ileri yaşa ula-
şan tek ventriküllü olgu olması, sunulan olguyu ilginç kıl-
maktadır.
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Tek ventrikül nadir görülen bir doğumsal kalp 
hastalığıdır ve tüm doğumsal kalp defektle-

rinin yaklaşık %1.5’ini oluşturur.[1] Çift girişli sol 
ventrikül olarak da adlandırılmaktadır. Çift girişli tek 
ventrikül spektrumunu oluşturan patolojilerin %70–
75’inde ana ventrikül sol ventrikül yapısındadır. Aor-
ta, önde ve solda yer alan hipoplazik sağ ventrikülden 
çıkar.[2] Cerrahi olarak tedavi edilmediği zaman prog-
nozu kötüdür, çoğunlukla süt çocukluğu döneminde 
ölümle sonuçlanır ve erişkin yaşa gelen olgu sayısı 
oldukça azdır.[3] Literatürde 5–6. dekata ulaşan olgu-
lar bildirilmekle beraber oldukça nadirdir. 

Bu yazıda, cerrahi uygulanmadan erişkin yaşa ula-
şan, çarpıntı nedeniyle acil servise başvuran bir olgu 
sunuldu.

OLGU SUNUMU

Kırk beş yaşında kadın hasta son bir aydır artış gös-
teren çarpıntı, nefes darlığı ve egzersiz kapasitesinde 
azalma şikayeti ile başvurdu. Üç yaşında nefes darlı-
ğı şikayeti ile başka bir merkezde değerlendirilmiş ve 

tek ventrikül ile eşlik eden 
pulmoner darlık tanısı kon-
muş ve ameliyat önerilmiş 
fakat riski nedeni ile ailesi 
ameliyatı kabul etmemiş idi. Fiziksel ve mental olarak 
normal gelişme paterni mevcuttu. Hastaneye başvuru 
zamanına kadar semptomsuz olduğundan, herhangi 
bir ilaç almıyordu. Hastanın boyu 160 cm ve ağırlığı 
65 kg idi. Hemoglobin 13.4 gr/dl, hematokrit %46 ola-
rak saptandı. Pulse oksimetri ile O2 satürasyonu %93 
idi. Fizik muayenede arter basıncı 100/65 mmHg, na-
bız 120 atım/dakika ve düzensiz, solunum sayısı 24/
dakika olarak ölçüldü. Klinik olarak belirgin merkezi 
siyanoz izlenmeyen hastanın parmaklarında hafif ço-
maklaşma vardı. En iyi apikal bölgede ve pulmoner 
odakta işitilen 3/6 sistolik ejeksiyon üfürümü tespit 
edildi. EKG’de atriyal flutter saptandı. Telekardiyog-
rafide kalp/toraks oranı kalp lehine artmıştı, pulmo-
ner konusta belirginleşme ve periferik damarlanmada 
azalma mevcuttu. Transtorasik ekokardiyografide api-
kal dört boşluk incelemede iki ayrı atriyoventriküler 
(AV) kapağın tek bir ventrikül boşluğuna açıldığı, in-
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terventriküler septumun olmadığı rudimenter bir sağ 
ventrikül ve geniş ventriküler septal defekt izlendi 
(Şekil 1a). Sağ ventrikül çıkış yolu seviyesinden başla-
yan ve kapak düzeyinde devam eden 50 mmHg basınç 
farkı mevcuttu. Büyük damarların L-transpozisyonu 
saptandı (Şekil 1b). Ortak ventrikülün ejeksiyon frak-
siyonu Simpson yöntemi ile %60 olarak hesaplandı. 
Kalp anomalisinin daha ayrıntılı incelenmesi amacıyla 
hastaya kalp kateterizasyonu yapılması önerildi fakat 
hasta tarafından kabul edilmedi. Tek ventrikül, pulmo-
ner darlık ve atriyal flutter tanıları konulan hastaya, 
ventrikül hızının kontrolü amacı ile oral beta-bloker 
ve digoksin tedavisi başlandı. Varfarin ile antikoagü-
lasyon hastanede yatış esnasında ve taburcu edilme 
sonrasında devam edildi. Hastaya ameliyat önerildi 
fakat hasta riskleri nedeni ile kabul etmedi, bu nedenle 
enfektif endokardit profilaksisi, uzun dönem takiple-
rinde hematokrit değerine göre flebotomi önerilerek 
rutin tıbbi kontrol önerildi.

TARTIŞMA

Tek ventrikül, ortak ya da ayrı AV kapakların tek 
bir ventriküle açıldığı doğumsal bir anomalidir. Tek 
ventrikül etiyolojisi net olarak bilinmemekle beraber 
genetik yatkınlıkla beraber çok etkenli olduğu düşü-
nülmektedir. Tek ventriküllü tüm hastalarda şantın 
derecesine bağlı hipoksemi mevcuttur. Doğumdan 
hemen sonra klinik belirtiler görülmektedir. En sık 
dispne, taşikardi, siyanoz ve ilerleyici kalp yetersizli-
ği görülmektedir. İlerleyen zamanlarda eritrositoz ve 
parmaklarda çomaklaşma eşlik edebilir.[4]

Hastaların %75 kadarında baskın ventrikül sağ 
ventrikülden bir ventriküler septal defekt ile ayrıl-

mış olan sol ventriküldür. Olguların %20’sinde bas-
kın ventrikül sağ ventriküldür ve ufak, inkomplet sol 
ventrikül bulunur. Olguların sadece %5’inde ventrikül 
kütlesi tek bir tanedir.[5] Tek ventrikül, büyük arterlerin 
yerleşimine göre sınıflandırılabilir.[4] Büyük arterlerin 
normal yerleşimi Tip 1, D transpoziyon Tip 2, L trans-
poziyon ise Tip 3 olarak adlandırılmaktadır. Pulmo-
ner atrezi ya da darlık olup olmadığına göre diğer bir 
sınıflandırma bulunmaktadır. Pulmoner atrezi olması 
Tip A, pulmoner darlık olması Tip B, pulmoner darlık 
olmaması ise Tip C olarak adlandırılmaktadır. Hasta-
ların %80–90’ında büyük arterler yer değiştirmiştir. 
Pulmoner darlık ise hastaların %51’inde bulunur.[1] 
Tek ventriküllü olguların uzun dönemdeki progno-
zu pulmoner darlığın ciddiyetine bağlıdır. Ameliyat 
edilmemiş olgularda pulmoner darlığın yokluğunda, 
ilerleyici kalp yetersizliği ve ölüme yol açan aşırı 
hacim yükü ve artmış pulmoner kan akımı ile birlik-
te olan soldan sağa geniş bir şant görülür. Pulmoner 
darlığın varlığında, pulmoner kan akımı obstrüksiyo-
nun derecesi tarafından belirlenir. Oliver ve ark. pul-
moner stenozu olan L transpozisyonlu hastaların en 
iyi prognoza sahip olduklarını vurgulamıştır.[3] Fakat 
Moodie ve ark., ameliyat edilmemiş tek ventriküllü 
83 hasta üzerinde yaptıkları çalışma sonucunda pul-
moner darlığın derecesinin sağkalım üzerine etkisinin 
olmadığını öne sürmüşlerdir.[6] Bizim olgumuzda sağ 
ventrikül-pulmoner arter arasındaki tepe anlık Dopp-
ler basınç farkının transtorasik ekokardiyografide 
50 mmHg olarak ölçülmesinin pulmoner damar ya-
tağının oldukça korunduğunu ve nispeten korunmuş 
ejeksiyon fraksiyonu ile beraber bu olgunun çok fazla 
semptom vermeden erişkin yaşa ulaşmasında önemli 
rol oynadığını düşündürmektedir.
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Şekil 1. (A) Apikal 4 boşluk görüntü. (B) Apikal 4 boşluk, L transpozisyon.
A B
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Tek ventrikül tanısında ekokardiyografi, kalp ka-
teterizasyonu ve kalbin manyetik rezonans görüntü-
lemesinden (KMRG) faydalanılmaktadır. Kompleks 
doğumsal kalp hastalığı olan erişkinlerde ekokar-
diyografi bozulmuş ventrikül geometrisi nedeni ile 
fonksiyonel değerlendirmede yetersiz kalabilmekte-
dir. Dobutamin stres testi ile beraber KMRG işlemi 
kardiyak rezervi, sağ ventrikül yüklenmesi ve vent-
rikül genişlemesi gibi patolojileri değerlendirmede 
faydalı bir yöntemdir. Özellikle semptomsuz hastalar-
da tıbbi ya da cerrahi tedavi kararı verilirken iyi bir 
yardımcıdır.[7] Dodge-Khatami ve ark. erişkin yaşta 
doğumsal olarak düzeltilmiş büyük arter transpozis-
yonu olan hastalarda sistemik ventrikül fonksiyonları 
ile sağlıklı bireylerdeki sol ventrikül fonksiyonlarını 
bazal ve stres KMRG ile değerlendirmişlerdir. Trans-
pozisyon grubunda ameliyat edilmiş ve edilmemiş 
hastalar karşılaştırıldığında ameliyat edilmemiş gru-
bun sistol sonu, diyastol sonu hacimleri ve ejeksiyon 
fraksiyonlarının ameliyat edilmiş gruba yakın olduğu 
saptanmıştır. Kalbin manyetik rezonans görüntüleme-
si semptomsuz bireylerde ameliyat kararı vermek için 
hasta seçiminde önemli bir yol göstericidir.[8]

Tedavi seçenekleri eşlik eden diğer defektlere göre 
değişmektedir. Pulmoner akım artmış ve pulmoner hi-
pertansiyon gelişmiş süt çocuklarında pulmoner arter 
bant operasyonu hastaların erken ölüm ve kalp yeter-
sizliği riskini azaltmak için yapılabilir fakat ameliyatın 
yüksek mortalitesi göz önünde bulundurulmalıdır. Tek 
ventrikülü olan olgularda yenidoğan döneminden iti-
baren uygulanacak basamaklı cerrahi tedavi tüm dün-
yada kabul gören tedavi şeklidir.[9] En sık uygulanan 
şant operasyonu Blalock-Taussig işlemidir.[10] Yeni 
doğan döneminde saptanan olgularda cerrahi tedavi 
tartışılmaz iken, erişkin dönemde karşılaşılan olgu-
larda durum farklıdır. Tanı konulduğu anda hastalara 
en uygun ameliyatın uygulanması hayati önem taşır. 
Özellikle palyatif operasyon uygulanmamış, kalp ye-
tersizliği ya da polistemi gelişmemiş Tip A-3 hastalar-
da ventrikül septumu oluşturulması şeklinde düzeltici 
ameliyatlar başarılı şekilde uygulanabilmektedir.

Hastalarda en sık ölüm nedeni aritmiler, kalp ye-
tersizliği ve ani kardiyak ölümdür. Tek ventriküle sa-
hip hastaların yaşamın ilk yılında hayatta kalma oran-
ları %30’dur.[11]

Literatüre göre ameliyat edilmemiş hastalarda or-
talama yaşam beklentisi 4–14 yıl arasındadır.[6] Be-
auchesne ve ark.nın ameliyat edilmemiş doğumsal 

olarak düzeltilmiş büyük arter transpoziyonu olan 44 
hastada yaptıkları 144 aylık takipte; 30 hasta ameliyat 
edilmiş, 14 hasta ise ameliyat edilmeden takip edil-
miştir. Ameliyat planlandığı anda çoğu hastada zaten 
sistemik ventrikülde fonksiyon bozukluğu mevcutur; 
fakat buna rağmen ameliyat sonrası erken mortalite 
görülmemiş ve erken cerrahi sonuçların mükemmel 
olduğu sonucuna ulaşılmıştır. Ancak ameliyat edilen 
16 hastada altı aylık takiplerde sistemik AV kapakta 
>3/4 yetersizlik saptanmış ve ventrikül fonksiyon bo-
zukluğunun devam ettiği izlenmiştir. Dört hastaya ise 
kalp transplantasyonu yapılmıştır.[12] Erken dönem so-
nuçları iyi olsa da geç dönem takip sonuçlarına bakıl-
dığında bu hastaların erken yaşta tanı ve tedavilerinin 
yapılmasının önemi öne çıkmaktadır.

Literatürde erişkin yaşa ulaşmış en eski olgu Gold-
berg ve ark. tarafından tanımlanmıştır.[13] Fakat bizim 
olgumuz gibi ameliyat edilmeden erişkin yaşa kadar 
gelen olgular nadir de olsa bildirilmektedir. Dünya-
da 5–6. dekata ulaşan çok nadir olgular bildirilmekle 
birlikte şu ana kadar ülkemizden bildirilen üç olgu 
vardır. Belgi ve ark. 21 yaşında tek ventriküle sahip 
bir hasta bildirmişlerdir.[14] Demir ve ark. ise cerrahi 
uygulanmadan erişkin yaşa ulaşan, trafik kazasına 
bağlı yumuşak doku travması nedeni ile acil servise 
başvuran 28 yaşında bir erkek hasta bildirmişlerdir.[15] 
Üçüncü olgu ise Temizkan ve ark.nın 23 yaşındaki bir 
tek ventrikül olgusudur.[16]

Olgumuzda tek ventrikülün morfolojik sol ventri-
kül olması, subaortik yerleşimli hipoplazik olan sağ 
ventrikülün sistemik venöz akımı pulmoner artere 
yönlendirmesi ve pulmoner venöz akımın da tercihen 
aortaya gönderilmesini sağladığından, bu hastanın 
erişkin yaşa gelebildiği düşüncesindeyiz. Ancak, bu 
gibi olgularda, uzun dönemde sıklıkla nörolojik, he-
matolojik ve aritmik komplikasyonlar gelişebilmekte-
dir. Olgumuzda da en önemli semptom atriyal fluttera 
bağlı çarpıntı idi, tedavi planı için KMRG planlandı, 
fakat hasta ameliyatı ve ileri incelemeleri kabul etme-
di. Bu olgu, ülkemizde bildirilen ameliyat edilmemiş 
en ileri yaştaki tek ventriküllü olgudur.
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ilgi çakışması (conflict of interest) yoktur.
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