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OZET

Burada hipoplastik sol kalp sendromu saptanan bir
otopsi olgusu sunulmugtur. Aort ve mitral kapakta atrezi,
sol atrium ve ¢ikan aortada hipoplazi ve interatrial sep-
tumda multipl defekt saptanan olguda sol ventrikiil morfo-
lojik olarak tespit edilmemistir. Olgu hipoplastik sol kalp
sendromunun agir ve nadir bir érnegi olarak kabul edil-
migtir.

Anahtar Kelimeler: Hipoplastik sol kalp sendromu,
Otopsi bulgulari
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Hipoplastik sol kalp sendromu; sol ventrikil ku-
cukligl, aort ve mitral kapakta gelisme yetersizligi ile
karakterize olup, morfolojik olarak genis bir dagilim
gosterir (1,2,3). Cok agir formlarinda hem aort hem de
mitral kapak atreziktir, sol ventrikiil morfolojik olarak
yoktur ya da ileri derede gelisme geriligi gosterir. Dagili-
min dider ucunda ise normale yakin sol ventrikil ve
mitral acikligi olan, kritik aort kapak darligi iceren kalpler
bulunur (1). Aort kapak atrezisi siklikla hipoplastik sol
kalp sendromlannda gorilmemekle birlikte ¢ok nadir
olarak konkordan atrioventrikiler baglanti-diskordan
ventrikiloarteriyel baglantili tek ventrikll gibi bazi kar-
diyak patolojilerde de saptanir (1,4.5).

Hipoplastik sol kalp sendromunun insidansi 0.05-
0.25/1000 canli dogumdur (2). Dogumdan sonra ilk bir
ay icinde olen bebekler arasinda insidansi %10-25'dir
(1). Aort atrezisi erkek cinste belirgin olarak sik goril-
mektedir (6-9).
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SUMMARY

An Autopsy case of hypoplastic left heart syndrome
is presented. There was both mitral and aortic valve atre-
sia, hypoplastic left atria and ascending aorta, and multi-
ple defects in interatrial septum. Left ventricule was not
seen. This case was accepted as the most severe form
hypoplastic left heart syndrome.

Key Words: Hypoplastic left heart syndrome,
Autopsy findings
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Aort ve mitral kapak atrezisi ve sol ventrikil yok-
lugu hipoplastik sol kalp sendromunun son derece na-
dir gorilen bir formunu olusturmaktadir. Bu tip olgularin
yayinlanmasi nadir patolojileri tanimada katkida buluna-
bilecektir. Bu nedenle biz de bu olguyu sunmayi uygun
bulduk.

OLGU SUNUMU

Siyanoz ve solunum sikintisi nedeniyle hastane-
mize basvuran 2/365 glinlik, erkek olgunun o6ykisin-
den 25 yasindaki annenin 1. gebeliginden, 39 haftalik
olarak spontan vajinal yolla, 2800gr. agirlhiginda ve
49cm. boyunda doddugu, dogumun 12. saatinde siya-
noz ve dispnesinin gézlenmesi Uzerine yeni dogan ser-
visine kabul edildigi 6grenildi.

Soy gecgmisinde anneannesinde kalp hastaligi ta-
nimlandi. Fizik incelemede: nabiz 100/dk. solunum
60/dk. ates 36.2°C, bas gevresi 33cm., genel durumu
kotu, aktivitesi az, refleksleri zayif olarak degerlendirildi.
Periferi soguk ve siyanoze olan olgunun burun kanatlari
solunuma katiliyordu, karaciger sagda midklavikuler hat-
ta kosta kenarinda 1cm. ele geliyordu ve sol ayakta
pes kalkaneovalgus deformitesi vardi.

Laboratuvar incelemelerinde Hb 24.7 gr/dl, BK
14900/mm’, Hct %63.4, periferik yaymada %52 poli-
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morfonulkleer 16kosit, %38 lenfosit, %10 gomak izlendi,
trombositler kiimeli idi. Akciger grafisinde kardiyomegali
saptanan olgunun elektrokardiyografisinde kuzeybati
aks sapmasi, 75/dk hiz izlendi. Kan gazlari deger-
lendirilmesinde pH 6.7, HCO3 2.3, BE: -34, pU2 144,
pCG-2 16, 02 saturasyonu %92 idi.

Klinige kabul edilen olgunun derin metabolik asi-
dozu sivi, O2 ve HCOS3 verilerek dizeltiimeye calisildi.
Ancak yatisinin 4. saatinde arrest oldu ve resusi-
tasyona cevap vermeyerek eksitus kabul edildi.

OTOPSI INCELEMESI: Vakada distan yapilan
incelemede sol ayakta pes kalkaneovalgus deformitesi
ve tirnak yataklarinda siyanoz saptandi. Otopsi sirasin-
da kalp anomalisi diginda organlarda konjesyon go6z-
lendi. Baska patoloji saptanmadi.

Kalp incelemesi: Buylk damarlar, kalp ve akciger
iliskisinde bir patolojinin olmadigi belirlenince kalp ak-
cigerlerden ayrildi.

Kalp agirhgr 20gr. (Normal 20.1 gr.) idi. Pulmoner
arter normalden biraz genisti, dallanmasi normaldi,
duktus arteriozus araciligiyla subklavlan arter gikisindan
sonra aort ile birlesiyordu. Aort ¢capi baslangicinda ¢ok
dardi brakiosefalik dalini verene kadar giderek ge-
nigliyordu (Sekil 1). Sol atrium apendiksi saga gére ki-
cluktu.

Kalp dolagsim yéniinde acildi. Vena kava superior
(VKS) ve vana kava inferior (VKI) birlestirildi, sag atriu-
ma girildi, interatrial septumun kribriform bir membran
seklinde oldugu ve membranin trikispit halkasi lzerin-

sekr'l 1. Aorta'nin, baslangicindan brakiosefalik trunkus dalinin
ayrildigi alana kadar giderek genisledigi gértilmekte.
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Sekil2. interatrial kribriform membran, interatrial septal de-
fekt, sag atrium, sag ventrikul izlenmekte.

Sekil 3.

Interatrial membranda miyokard lif demetleri izleniyor.

de serbest sonlandidi goézlendi. Bu alanda sagd atrium
ve sol atrium birbiri ile iligkiliydi (Sekil 2). Foramen
ovaleye ait bir yapi santanmadi. Sag atriumdan ventri-
kile gecildi. Atrioventrikiler kapagin trikispit kapak
6zelliginde oldugu belirlendi. Kapak acikligi 4.5cm'di. Sag
ventrikdl duvar kalinligr 0.6cm'di. Sag ventrikilden pul-
moner artere girildi. Pulmoner kapak acikligi 2.5cm ola-
rak belirlendi.

Sag-sol pulmoner arter dallanmasi normaldi. Duk-
tus arteriozus acikti ve 0.2cm capinda 0.3cm uzun-
lugundaydi. DOrt adet pulmoner ven birlestirilerek sol
atriuma girildi. Sol atrium alani ¢ok klglktl, sol atrlo-
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ventrikiler baglanti yoktu, mitral kapak izlenmedi. Sol
atrium sagd atriumla iliskiliydi ve tek bir atrioventrikiler
baglanti vardi. Sol ventrikiil izlenmedi. inen aortadan
girilerek aort baslangicina ulasildi. Aort kér bir ugla
basliyordu, kér ucun 1mm yukarisinda sag-sol koroner
arter gikislari goézlendi. Aort baslangig gapi 0.15cm idi.
Brakiosefalik trunkusun ¢ikis alaninda acikhigi 0.3cm'e
ulasiyordu. Aort'un baslangicinda muhtemel sol ventri-
kil alaninda yapilan kesitlerde ventrikllle uyumlu bir
yap! tespit edilemedi. izlenen tek atrioventrikiiler ka-
pagdin trikispit 6zelliginde olmasi, aort baslangicinin koér
uc¢ seklinde olup ventrikille iligkisinin olmamasi, ventri-
kul iginde krista supraventrikllarisin izlenmesi nede-
niyle saptanan tek ventrikilin sag ventrikil oldugu
dusinuldd.

Kalbe ait ¢ok sayida kesitin 1sik mikroskobu du-
zeyinde incelenmesinde patolojik bulgu saptanmadi.
interatrial kribriform membrana ait kesitlerde miyokard
lifleri izlendi (Sekil 3). Sol atriuma ait kesitlerin histo-
kimyasal yéntemlerle incelenmesinde endokardda fibro-
zis ve elastozis saptanmadi.

TARTISMA

Hipoplastik sol kalp sendromu, yasamin ilk ayi
icinde semptomlara neden olan dogumsal kalp ano-
malileri arasinda O6nemli bir grubu olusturur (10). Bu
grubun biyuk kisminda aort ve mitral kapak anomali-
leri birliktedirler ve konjestif kalp yetmezligine ve er-
ken yeni dodan ddéneminde Olime neden olurlar (1-
3,6,8,11). Aort ve mitral kapak atrezisi ile birlikte bu-
lunan sol ventrikiil hipoplazisi olgu gruplari yayinlan-
mistir. Bu olgularin ¢ogunda atrial septumda, foramen
ovale acgikhigi, primum tipi atrial septal defekt, septum
primum membraninda ¢ok sayida defekt, atrial septu-
mun olmamasi seklinde defektler saptanmistir (6-
9,11).

Olgumuzda, aort ve mitral kapak atrezisi, inter-
atriyal septumda multipl defekt, hipoplastik sol atrium
ve sol apendiks ve duktus arteriozus agikligi izlenmistir.
Sol ventrikil gézlenmemistir. Muhtemel sol ventrikil
alanina ve sag ventrikil duvarina yapilan kesitlerde sol
ventrikille uyumlu yapi saptanmamistir. Literatiirde de
sol ventrikilin bulunmadigi agir formlar yayinlanmis
olup, bizim olgumuzla benzerlik g&stermektedir
(1,6,8,11).

Olgumuzda izlenen tek atrioventrikiler kapagin tri-
kuspit kapak yapisinda olmasi ve aort ¢ikisinin kor
nokta seklinde olup, sag ventrikille iligkisinin olmamasi,
ventrikil icinde krista supraventrikilaris'in gézlenmesi
nedeniyle belirlenen ventrikilin sag ventrikil oldugu
saptanmistir.

Bu olguda ayirici tanida sag ventrikil tipinde tek
ventrikil anomalisi de duslUnulmistir. Bu tip kardiak
anomali iceren vakalarda ventrikul giris kapaginin or-

tak, ayri ayri bir tane ag¢ik olmayan kapak ya da
"straddling" kapak seklinde olabileceg@i belirtiimektedir
(4,7). Ortak kapagin en az 4 yaprak igerdigi bildiril-
mektedir (4). Olgumuzda burada sz edilen atrioven-
trikGler iliskilerden hig¢ birisi gdézlenmemis ve sag
ventrikil tipinde tek ventrikil anomalisi tanisindan
uzaklasiimistir.

Olgumuzda Interatrial septumun kribriform yapida
oldugu izlenmistir. Bu membrandz yapinin sag atrium
boslugu icinde serbest sonlandigi ve bu alanda sag
atrium lle sol atrlumun lligkili oldugu saptanmistir. In-
teratrial septumda foramen ovale izlenmediginden
septumda alt kisimda izlenen defektin lokalizasyonu
tam olarak belirlenememistir. Bu alandaki defektin,
septum primumun olusum defektine mi, yoksa ventri-
kalleri birbirinden ayiran endokardiyal yastiga ya-
pismasindaki defekte mi bagl oldugu kesin olarak be-
lirlenememistir.

Burada sunulan olguda ekokardiyografi ya
da anjiyokardiyografi yapilamamis olmakla birlikte
kan dolasiminin  su  sekilde oldugu duntsunil-

mustir: VKS ve VKI araciligiyla sag atriuma gelen
kan, pulmoner venler araciligiyla sol atriuma gelen
kanla karisarak sag ventrikiile geger, sag ventrikilden
pulmoner artere atilan kanin bir kismi pulmoner do-
lasima katilirken, bir kismi duktus arteriozus araciligiy-
la aorta geger ve sistemik dolasima katilir. Aorta ge-
¢en kanin bir kismida geri akimla koroner damarlara
ulagir.

Mitral ve aort kapakta atrezi, g¢ikan aortada ve
sol atriumda hipoplazinin izlendigi olgu sol ventrikilin
morfolojik olarak saptanmamasi nedeniyle hipoplastik
sol kalp sendromunun agir ve ender bir 6rnedi olarak
kabul edilmis ve sunulmustur. Interatrlyal iliski yo-
ninden literatirde tarif edilen sekundum atriyal septal
defekt, foramen ovale yaprakciklarinin herniasyonu,
tek basina primum atriyal septal defekt ya da tek
atrlyum anomalisi diginda  bir yap1 goérilmis ol-
masi vakanin bilgilerimize gére tek oldugu fikrini ver-
mistir.
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