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ÖZET 
Ocak-Kasım 1992 tarihleri arasında, 67 kardiyak mal

pozisyon ve heterotaksi vakası, eşlik eden konjenital kalp 
malformasyoniarı açısından segmental analiz yöntemi ile 
incelendi. EKG, penetran göğüs grafisi, teleradyogram, 
ultrasonografi, ekokardiyografi ve kateter-anjiyokardiyo-
grafi bulguları kaydedildi ve visero-atriyal situs tanısındaki 
güvenilirlikleri yönüyle değerlendirildi. Tüm vakalar gözö-
nüne alındığında en sık eşlik eden kardiyak anomaliler 
dekstrokardi, pulmoner stenoz (PS), çift çıkışlı sağ ventri-
kül (ÇÇSğV), tek atriyo-ventriküler kapak (TAVK) ve 
atriyo-ventriküler kanal defekti (A VKD) idi. Sağ atriyal izo-
merizm bulunan hastalarda PS (%80), ÇÇSğV (%70), 
TAVK (%60), tek atriyum (%40), ve AVKD (%40) yüksek 
oranlarda bulunurken; sol atriyal izomerizmi olanlarda ise 
PS (%59), dekstrokardi (%53), venthküter septal defekt 
(%47) TVAK(%47) ve tek atriyum (%41) sıklıkla görüldü. 
İzole dekstrokardi (dekstrokardi ile birlikte visero-athyal 
situs solitus veya situs ambiguus) vakalarının her birinde 
bir kompleks kardiyak anomali eşlik ediyordu. Bu anoma
lilerin en az oranda bulunduğu kardiyak malpozisyon, si
tus inversus t o ta Iis idi. Çalışma sonucunda, kompleks 
anomalilerin büyük oranda eşlik ettiği heterotaksi sendro-
munun tanısının, penetran göğüs grafisi ile belirlenen 
bronş situsu, karın ultrasonografisi/ekokardlyogratl ile ta
nımlanan abdominal büyük damar paternleri ile birlikte 
değerlendirildiğinde doğru olarak konulabileceği görüşüne 
vardık. 
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S U M M A R Y 
Between Jan-Nov 1992, 67 cases with cardiac mal

position and heterotaxy were evaluated by segmental 
analysis regarding the associated complex congenital 
cardiac malformations. Findings of ECG, penetrated 
chest radiography, teleradlogram, ultrasonography, echo
cardiography and catheter-angio-cardiography were re
viewed for reliability and accuracy in the diagnosis of 
viscero-atrial situs. When all cases included, most fre
quent associated cardiac anomalies were found to be 
dextrocardia, pulmonary stenosis (PS), double outlet right 
ventricle (DORV), common atrio-ventricular valve 
(CAW), and atrio-ventricular canal (A VC). High associa
tion of PS (%80), DORV (%70), CAW (%60), common 
atrium (%40) and AVC (%40) with right atrial isomerism 
and frequent occurrence of PS (%59), dextrocardia 
(%S3), ventricular septal defect (%47), CAW (%47) and 
common atrium (%41) with left atrial isomerism were ob
served. One of complex heart malformations was detec
ted In all cases with isolated dextrocardia (dextrocardia 
with viscero-atrial situs solitus or situs ambiguus). The 
least associations of such anomalies were in patients 
with situs inversus totalis. Besides presenting the asso
ciations of major complex cardiac anomalies with hetero
taxy, we concluded that the diagnosis of heterotaxy could 
be made reliably by non-invasive methods such as pene
trated chest radiograms revealing bronchial situs combi
ned with ultrasonography or echocardiography showing 
the major abdominal vascular patterns. 

Key Words: Heterotaxy, Malposition, Penetrating chest 
radiogram, Ultrasonography, Asplenia, Polisplenia 
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Özellikle kono-trunkal malformasyonlarin ve komp
leks konjenital kardiyak anomali lerin büyük o randa 
eşlik ettiği kardiyak malpozisyon ve heterotaksi send-
romlarının tanısında son yıllarda yaygın olarak kulla
nılan segmental analiz yöntemi (1-4), daha önceki yıl
larda çoğunlukla kaybedilmekte ve postmortem tanı al
makta olan bu ağır malformasyonlarin patolojik anato-
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misinin ve fizyolojisinin yaşayanda doğru olarak tanım
lanmasına yardım etmiştir (4,5). Segmental analizde en 
önemli unsur olan atriyal segmentın si tuşunun, morfolo
jisinin ve diğer segmentlerle konneksiyonunun tanımlan-
masındaki teknik güçlükler yanısıra invazif girişimler 
gerektirmesi, araştırmacıları daha basit non-invazif fa
kat güvenilir yöntemler aramaya yöneltmiştir. 

Çalışmamızda segmental analiz yöntemi ile kar-
diyak malpozisyon ve heterotaksi sendromlarına eşlik 
eden kardiyak anomalileri saptamayı, bu arada visero-
atriyal situs anomalileri ve heterotaksi sendromlarının 
klinik ve laboratuvar özelliklerini incelemeyi amaçladık. 

MATERYEL VE METOD 
Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı 

ve Hastalıkları Ana Bilim Dalı, PediatfİK Ka/diy^oj i Üni
tesinde Ocak-Kasım 1992 tarihleri arasında yapılan ça
lışmaya 32'si kız, 35'i erkek olmak üzere u-p'ım 67 
hasta katıldı. Hastaların seçiminde şu kriterler kullanıldı, 

1. ilk başvurusunda yapılan incelemelerinde, te-
leradyogramda dekstrokardi, izole levokardi 
veya situs inversus saptanması. 

2. Pulmoner stenoz, atrlyo-ventriküler kanal de-
fekti. azigos veya hemtazigos devamlılığı göste
ren V.cava inferior (VCI) suprahepatik segment 
yokluğu ya da pulmoner venöz dönüş anomali
sinin eşlik ettiği tek ventrikül, çift çıkışlı ventri-
kül veya büyük arter transpozisyonu olan va-
kalarda 

a) şüphe üzerine çekilen penetran akciğer gra-
fisinde bronş izomerizmi bulgularının olması, 

b) karın uitrasonografisinde atriyal izomerlzm 
ile uyumlu aort-VCI seyir paterni bulguları
nın olması 

3. Kardiyak malpozisyonunun diyafragma hernisi, 
akciğer hipoplazisi, pnömotoraks gibi sekonder 
nedenlere bağlı olmaması 

4. Kardiyak malpozisyon tanısı ile izlenmekte iken 
kontrole gelen hastalar. 

Hastaların öyküleri, fizik ve kardiyolojik muayene 
bulguları kaydedildikten sonra şu incelemeler yapıldı: 

Teleradyograf i : Her hastanın standard teleradyo-
gramında apeks pozisyonu, mide fundus ve karaciğer 
gölgesinin yerleşimi, kalp büyüklük ve konturları kayde
dildi. 

Elektrokardiyograf i : Her hastanın 12 derivasyon 
standard EKG'ı yanısıra dekstrokardi veya mezokardisi 
olanların sağ prekordiyal derivasyonları, disritmi sapta
nan hastalarda uzun D2 derivasyon kayıtları alındı. 

Penetran göğüs radyogramı: Hastaların 125-140 
kilo volt ve 2 miliamper-saniye (mAs) ile supin pozis
yonda göğüs radyogramları elde edildi. Filmlerde karina 
ile ana bronş da l lanma noktaları arasında her iki 
bronşta yapılan ölçümlerin birbirine oranı 1.5'dan küçük 
ise bronşiyal izomerizm tanısı konuldu. Bronş uzunluğu 
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(b) ve trakea genişliği (t) ölçülerek Deanfield'ın bronş 
izomerizmınin tipini belirleyen [0.292b-0.492t-2.85] for
mülünde yerine konulduğunda sonuç pozitif ise sol, ne
gatif ise sağ bronşiyal izomerizm (6) olarak değer 
lendirildi. 

Kar ın u l t rasonogra f i s i : Real-t ime ultrasonografi 
(US) her hastaya uygulanarak, aspleni ve polispleni 
varlığı, başta karaciğer ve dalak olmak üzere tüm karın 
organlarının yerleşim ve eko paternlerı, 12. vertebra hi
zasında karın aortu ve VCI'un vertebral kolon ile ve 
birbiriyle ilişkisi incelendi. 

Periferik kan yayması : US ile aspleni saptanan 
hastaların periferik kan yaymaları Wright boyası ile 
boyanarak Howell-Jcily cisimciklerinin varlığı araştırıldı. 

Ekokardiyograf i : S e g m e n t a l ana l i z yak laş ımı 
esas aliñara/ her hasta iki boyutlu ve Doppler ekokar
diyografi ile d« ğerlendirildi. Atriyal situs, ventrikül situsu, 
3 ana kardiyak segmentln birbiri ile konneksiyonları ve 
eşııK eden anomaliler kaydedilerek kardiyak anomalile
rin segmental kodlaması yapıldı. 

Anj iyokardiyograf i : Çalışmaya alınan 67 hasta
dan 29'unun çalışma öncesi sineanjıyogramları vardı. 
Çalışma şifasında 21 hastaya kateteı anjiografi yapıldı, 
bulguları kaydedildi. 

BULGULAR 
Türkiye'nin 34 ilinden başvuran, yaşları 2 gün ile 

14 yıl arasında (ortalama 5.5 yaş) 32 erkek, 35 kız ol
mak üzere toplam 67 vakanın visero-atriyal situsa göre 
dağılımı Şekil 1'de sunuldu. Situs ambiguus olan 26 
hastanın 25'inin siyanotik oluşu, hastaların %90'ında 
kardiyak üfürüm duyulması dikkat çekici idi. E K G bul
guları Tablo 1'de, teleradyografi ile saptanan apeks po
zisyonlarının oranları Şekil 2'de, dekstrokardili vakaların 
visero-atriyal situsa göre dağılımı Tablo 2'de, Mide fun
dus gaz gölgesinin teleradyogram ve US ile belirlenen 
yerleşimleri Tablo 3de , penetran göğüs grafisi ile sap
tanan bronş paternlerine göre dağılımları da Şekil 3'de 
özetlendi 

Şekil 1. Vakaların visero-atriyal situsa göre dağılımı 
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Tablo 1. Ekokardiyografi bulgularının hastaların klinik özelliklerine göre dağılımı 

0-90° 
(Normal) 

P D A L G A S I AKSI 
90-180° 

(Sağ) 
0-(-180°) 
(Superior) Disritmi 

Situs inversus (n-22) 
Situs Soli tus(n-19) 
Situs Ambiguus (n-26) 
Sağ Atriyal izomerizm (n-10) 
Sol Atriyal İzomerizm* (n-16) 

3 
15 
11 
8 
3 

19 
2 
7 
2 
5 

Bronş paterni normal olan 18 vakanın 16'sında 
karın aortu vertebral kolonun solunda, VCI ise sağında 
bulundu (normal patern). Bronş paterni inversus (nor-
maldekinin ayna hayali) olan 22 vakanın 21'inde karın 
aortu-VCI ilişkisi de inversus şeklinde idi. 27 hastada 
bronşiyal izomerizm (17 sol, 10 sağ bronş izomerizmi) 
saptandı. Sol bronş izomerizmi olanların 16'sında, sağ 
bronş izomerizmi olanların hepsinde karın aortu ve VCI 
vertebral kolonun aynı tarafında bulundu. Sonuç olarak 
bronş paternleri ile karın büyük damar paternleri 67 
hastanın 4'ünde uyumsuz idi (bronko-viseral diskor-
dans-%6). Sol bronş izomerizmi olanlarda %35 oranın
da polispleni, sağ bronş izomerizmi olanlarda %70 ora
nında aspleni saptandı. 

Karın US'de 8 vakada aspleni, 8 vakada polisple
ni tesbit edildi. Karaciğeri orta hatta ve simetrik olarak 
yerleşmiş bulunan 11 hastanın 10'unda dalak anomali
si mevcuttu. Sağ atriyal izomerizmin bronşiyal ve vas-
küler kriterlerine sahip 10 hastanın hiçbirinde azigos 
veya hemiazigos devamlılığı gösteren VCI suprahepatik 
segment yokluğu görülmezken, sol atriyal izomerizm 
kriterleri bulunan 16 vakanın 14'ünde (%87.5) VCI-azi-
gos veya VCI-hemiazigos devamlılığı (interrupted VCI) 
mevcuttu. 

Asplenik hastaların hepsinin periferik kan yayma
larında intraeritrositik Howell-Jolly inklüzyonları görüldü. 

Vakalarımızda rastlanan assosiye kardiyak anoma
liler Tablo 4'de görülmektedir. Tüm vakalar gözönüne 
alınırsa en sık rastlanan assosiye anomaliler dekstro
kardi (%64), PS (%57), ÇÇSğV (%31), TAVK (%27), 
AVK (%24), tek atriyum (%18), D-transpozisyon (%13), 
hipoplastik sol ventrikül (%12), L-transpozisyon (%10), 
mezokardi (%10) ve tek ventrikül (%9) şeklindeydi. 

Sağ atriyal izomerizmde en sık görülen kardiyak 
anomaliler PS (%80), ÇÇSğV (%70), TAVK (%60), tek 

Şekil 2. Teleradyogramda a peksin pozisyonu 

Tablo 2. Dekstrokardi 'nin visero-atriyal s i tus 'a göre 
dağılımı 

DEKSTROKARDİ 
Vaka Sayısı % 

Situs Inversus 19 44 
Situs Ambiguus 11 26 
Situs Solitus 13 30 

atriyum (%40), A V K (%40) ve V S D (%40) olarak kay
dedildi. 

Sol atriyal izomerizmde ise PS (%59), dekstrokar
di (%53), V S D (%47), T A V K (%47), tek atriyum (%41), 
ÇÇSğV (%35), A V K (%35), hipoplastik sol ventrikül 
(%24) anomalileri sık görüldü. 

İzole dekstrokardi (situs inversus veya situs ambi
guus ile birlikte dekstrokardi) bulunan 24 hastada PS 
(%87.5), V S D (%62.5), ÇÇSğV (%42), T A V K (%37.5), 
A V K (%25), tek atriyum (%25) ve mezokardi (%25) 
anomalileri görüldü. 

Situs inversus olan 21 hastanın 18'inde dekstro
kardi, ikisinde mezokardi ve birinde levokardi malpozis-

Tablo 3. Mide fundus gazı gölgesinin teleradyografi ve US ile lokalizasyonu 

Teleradyogram Ultrasonografi 

Fundus G a z Gölgesi Vaka Sayısı % Vaka Sayısı % 

Sağda 19 28 32 48 
Solda 18 27 29 43 
Belirlenemeyen 30 45 6 9 
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Şekil 3. Penetran grafide bronş patentleri 

yonları mevcuttu. Situs inversuslu hastalarda eşlik 
eden kalp anomalisi, izole dekstrokardili olanların ak
sine belirgin derecede düşük bulundu: V S D %43, PS 
%38, ÇÇSğV %14 ve L-transpozisyon %14. 

Tek ventrikül ve üniventriküler A-V konneksiyon 5 
vakada görüldü. Bunların üçünde atriyal izomerizm bul
guları mevcuttu. 

TARTIŞMA 
Temeli segmental analize dayanan bu çalışma, 

kardiyak malpozisyon ve heterotaksi gibi kompleks kar-
diyak malformasyonların bulunduğu büyük bir hasta 
grubunu ele alan ülkemizdeki ilk ve en kapsamlı ça
lışmadır. 

Heterotaksi sendromunda en sık rastlanan E K G 
bulguları, sağ atriyal izomerizmde her hastada sinüs rit
minin olması ve %63 oranında normal P dalgası aksı 
bulunması; sol atriyal izomerizmde ise %49 oranında 

Tablo 4. Vakalarımızda assosiye kardiyak anomaliler. LA: Sol Atrium, RA: Sağ Athum, SIN V: Situs İ nversus, 
ÇÇSğ V: Çift Çıkımlı Sağ Ventrikül, ÇÇSI V: Çift Çıkımlı Sol Ventrikül, PS: Pulmoner Stenoz, V: Ventrikül, DK: Dekstro-
kardi, LK: Levokardi, D-BAT: Büyük Arterlerin D-Transpozisyonu, L-BAT: Büyük Arterlerin L-Transpozisyonu, Hipop: 
Hipoplastik, FT: Fallot Tetralojisi, AV: Atriyoventriküler, TAP VD: Total Anormal Pulmoner Venöz Dönüş, PSS VK: 
Persistan Sol Superior Vena Kava, APP JUKS: Appendiks Jukstapozisyonu, PH: Pulmoner Hipertansiyon, VSD: Vent-
riküler Septal Defekt, AS D: Atriyal Septal Defekt, PDA: Patent Duktus Arteriosus. 

RA İZOM. LA İZOM. ASPLENİ POLİSP. SINV. İZOLE DK İZOLE LK 
n-10 n-17 n=8 n=8 n-21 n-24 n=2 

PS 8 10 6 6 8 21 1 
ÇÇSğV 7 6 4 — 3 10 2 
ç ç s ı v — 1 — 1 — 2 — 
A-V Kanal 4 6 4 3 2 6 1 
D-BAT — 2 _ 2 2 4 — 
L-BAT 1 2 1 2 3 3 — 
HİPOP.SOL V 2 4 1 — — 3 2 
HİPOP.SAĞV 1 1 1 1 — 2 — 
VSD 4 8 3 4 9 15 — 
AS D 2 1 2 — 1 5 1 
PDA — 3 — 1 — 1 — 
TEK ATRİUM 4 7 2 2 1 6 — 
TEK AV KAP. 6 8 4 3 1 9 1 
TEK V 1 2 1 1 1 2 — 
TAPVD 1 1 1 — — — — 
PSSVK 
FT 
MİTRAL ATREZİ 

— 2 — 1 — 1 — PSSVK 
FT 
MİTRAL ATREZİ 1 3 

1 
2 1 

TRİKÜS.ATREZİ 1 — 1 — — 1 — 
TAUSSİNG-BİNG 1 — 1 — — 1 — 
PULM.ATREZİ — 3 _ 1 1 2 1 
PULM.HİPOP. — 1 1 _ _ 1 
SOLAPP.JUKS. _ 1 — 1 — 1 — 
PH 2 3 1 — 2 1 — 
TRUNKUS 1 1 1 1 1 — — 
SUP/İNF.VENTR. _ — — — — 3 — 
İZOLE V.İNVERS — 1 — — — 1 — 
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alt atriyal yerleşimli pacemaker'ı gösteren superior P 
aksının (0°- (-180°)) bulunması, P aksı sapmaları ve A-
V bloktur (7). Vakalarımızda bu bulgularla uyumlu ola
rak, sağ atriyal izomerizmi olanlarda %80 oranında nor
mal P aksı ve tamamında sinüs ritmi, sol atriyal izome
rizmi olanların ise %38'inde superior P aksı ve 3 has
tada (%19) disritmi vardı. 

Dekstrokardinin en sık görülen şekli izole dekstro-
kardidir (8,9). 43 dekstrokardili hastamızda izole deks-
trokardi %70 oranında bulundu. 

Heterotaksi sendromlannda midenin uzun omentu-
mu nedeniyle mide gazı teleradyogramda ya görülmez, 
veya değişik pozisyonlardadır (10). Çalışmamızda fun-
dus gaz gölgesi teleradyografi ile lokalize edilemeyen 
30 hastanın 21'i (%70) heterotaksik idi. Bu 30 vakanın 
24'ünde (%80) karın US ile mide fundusunun lateralize 
olduğu belirlendi. Bu nedenle kardiyak malpozisyon ve 
heterotaksilerde fundus gazının teloradyogramla değer
lendirilmesinin organ situsunu belirlemede yetersiz ol
duğu sonucuna varıldı. 

Van Praagh'ın postmortem serisinde (5) %11.5 
oranında bronko-viseral, Sapıre ve Anderson'un seri
sinde (10) %15.5 oranında visero-atriyal, %20 oranında 
bronko-atriyal diskordans bildirilmiştir. Çalışmamızda 
abdominal damar paternleri ile bronş paternleri arasın
daki (bronko-viseral) diskordans daha düşük (%6) bu
lunmuştur. Van Praagh'a göre VCl'un açıldığı atriyum 
morfolojik sağ atriyumdur (11). Vakalarımızda atriyumla-
rın belirlenmesinde bu kriter kullanılırsa visero-atriyal 
diskordans %3 bulunur. Bu sonuçlara göre, penetran 
göğüs grafisi ile birlikte aort-VCI seyir paterni ve VCI-
sağ atriyum konneksiyonu kriterleri kullanıldığında vise
ro-atriyal ve bronko-viseral situs büyük oranda doğru 
olarak bellrlenebilmektedır. 

Azigos ve hemiazigos devamlılığ gösteren VCl 
suprahepatik segment yokluğu (interrupted VCI)'un gös
terilmesinde önceleri femoral venografi (12), inferior ve-
na kavografî (13), penetran grafilerde paratrakeal de
vamlılık gösteren kitle imajının araştırılması (12,14) gibi 
yöntemler kullanılırken, son yıllarda ekokardiyografi ve 
US'nin non-invazif olması ve doğru sonuçlar vermesi 
nedeniyle daha uygun yöntemler olduğuna dair bildiriler 
mevcuttur (15,16). Sol bronşiyal izomerlzm saptadığımız 
16 vakanın 14'ünde US ile gösterdiğimiz bu anomalinin 
vakaların 13'ünde kateter-anjiyografi ile teyid edilmesi, 
US'nin bu alanda kullanımının başarılı olduğu görüşünü 
desteklemektedir. Ayrıca, US ile karaciğeri orta hatta si
metrik olarak yerleştiği gösterilen 11 hastanın 10'unda 
aspleni veya polispleni gibi anomalilerin saptanması, 
lateralize olmayan karaciğere sahip hastalarda ısrarla 
dalak anomalisi ve heterotaksi sendromunun araştırıl
ması gereğini ortaya koymaktadır. 

Vakalar ımızda sağ atriyal izomerizmde PS, 
ÇÇSğV, TAVK. tek atriyum ve AVK ağır malfor-
masyonlar yüksek oranda, buna karşılık sol atriyal izo
merizmde aynı anomaliler daha düşük oranlarda bulun

du. İzole dekstrokardi vakalarının hemen hespinde ağır 
kardiyak anomalilerin bulunmasına karşılık, situs inver
sus dekstrokardi vakalarında sayıca daha az ve daha 
hafif anomalilerin eşlik ettiği görülmektedir. Bu bulgular 
ve oranlar, daha önce bildirilen serilerin (4.10,16-18) 
bulgularıyla uyumluluk göstermektedir. 

Sonuç olarak; segmental analiz metodu, kardiyak 
malpozisyon ve heterotaksi sendromları başta olmak 
üzere tüm kompleks kardiyak malformasyonların tanı
sında büyük kolaylık sağlamaktadır. Lateralizasyon de-
fektinin bulunduğu heterotaksi sendromlannda gerek 
atriyal, gerekse viseral organ situslarının ve anormal si
metrilerinin doğru olarak ortaya konması, klinik bulgula
rın açıklanmasını kolaylaştırır, cerrahi tedavide yol gös
terir ve hastanın aspleni nedeniyle geliştirebileceği in-
feksiyonlardan korunmasını sağlar. Bu nedenle tanıda 
kullanılan yöntemlerin güvenilir olması gerekir. Çalışma
mızda teleradyografinin viseral situsu belirlemede yeter
siz olduğu, bu konuda US 'nin yeter'' veri sunduğu; 
bronko-viseral diskordans %6, visero-atriyal diskordans 
%3 gibi düşük oraniaıda bulunduğundan, penetran 
göğüs grafisi ile birlikte aort-VCI seyir paterni ve VCI-
sağ atriyum konneksiyonu kriterlerinin visero-atriyal situ
su belirlemede güvenilir non-invazif tanı yöntemleri ol
duğu; azigos veya hemiazigos devamlılığı gösteren V C l 
suprahepatik segment yokluğunun tanısında US'nin ye
terli olduğu; karaciğerin anormal simetrisi saptandığında 
heterotaksi sendromlarının araştırılması gerektiği sonuç
larına varıldı. 
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