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Fallot Tetralojisi:
41 Yasinda Tan1 Konulan Yetiskin Hasta

Tetralogy of Fallot: Diagnosed in
Adulthood in the 41 Year of Life

OZET Kirk bir yaginda erkek hasta eforla olan nefes darlig1 sikayeti ile bagvurdu. Hastada santral
ve periferik siyanoz, bilateral krepitan raller, aortik ve mitral odaklarda sistolik tifiirim mevcuttu.
Kan gazi incelemesinde orta diizeyde hipoksemi ve hipokapni izlendi. Toraks BT de genis ve anev-
rizmatik ascendan aorta, hipoplazik pulmoner arterler ve descendan aorta ile iligkili kollateral vas-
kiiler yapilar mevcuttu. Ekokardiyografide %50 dekstropoze yerlesimli ata binen ascendan aorta
ve subaortik ventrikiiler septal defekt izlendi. Bu bulgularla pulmoner atrezili fallot tetralojisi ta-
nis1 konulan hastaya uzun siireli oksijen tedavisi baslandi. Fallot tetralojisi en sik goriilen konjeni-
tal kalp hastalig1 olup ¢ocukluk caginda ciddi bulgular ile belirti verir. Cerrahi miidahele yapilmamis
fallot tetralojili olgularda 40 yasina kadar sagkalim orani yalnizca %3’tiir. Buna ragmen erigkin ¢a-
ga kadar tan1 konmamis asemptomatik olgular da bildirilmistir. Bu nedenle yetiskin hastalarda da,
destekleyici bulgular varliginda, hipoksi nedeni olarak konjenital kalp hastaliklar1 yoniinden en ki-
sa zamanda gerekli tetkikler yapilmahdur.

Anahtar Kelimeler: Fallot tetralojisi; dogustan kalp hastalig; erigkin

ABSTRACT Forty-one year old man presented with dyspnea on exertion, had central and perip-
heral cyanosis, bilateral crepitan crackles and a systolic murmur on the mitral and aortic fields. Mo-
derate hypoxemia and hypocapnia was detected in blood gas analysis. Thoracic CT revealed dilated
and aneurismatic ascending aorta, hypoplastic pulmonary arteries and collateral vessels associated
with descending aorta. Echocardiographically, aorta was found to be %50 dextropositioned and
overriding, subaortic ventricular septal defect was present. Findings confirmed diagnosis of tetra-
logy of fallot with pulmonary atresia and the patient was put on long-term oxygen therapy. Tetra-
logy of fallot is the most common cyanotic congenital heart disease, which presents with severe
symptoms in infancy or childhood. Rate of survival at 40 years without surgical correction is only
3%. However, fairly asymptomatic cases undiagnosed until adulthood are reported. Accordingly,
congenital heart diseases should be considered in adults with hypoxemia and appropriate tests sho-
uld be performed in advance.

Key Words: Tetralogy of fallot; congenital heart diseases; adult
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allot tetralojisinin insidans:1 1/3600 canli dogum olup, tiim konjenital
kalp hastaliklarinin %3.5-7’sini olusturur. Erigkin yastaki konjenital
kalp hastaliklarinin %10unu olugturur.! Opere edilen vakalarda ise
30 yillik yagam stiresi %90'1n tizerinde iken herhangi bir girisim uygulan-
madiginda hastalarin %30’u ilk bir yil i¢inde, %75’i ilk 10 yilda kaybedi-
lir.2® Opere edilmemis hastalarda siyanoz, sag ventrikiil hipertrofisi, sag kalp
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yetmezligi, egzersiz intoleransi, polisitemi, aritmi-
ler ve yaygin bronsiyal kollateraller goriiliir. Biz bu
makalede daha 6nce tan1 konulmamig ve diizeltici
cerrahi uygulanmamas, klinigimizde tani konulan
41 yasindaki fallot tetralojili olguyu literatiir esli-
ginde sunduk.

IOLGU SUNUMU

Kirk bir yasindaki erkek hasta ¢abuk yorulma, efor-
la ortaya ¢ikan nefes darligs, ellerde ve dudaklarda
morarma sikayeti ile bagvurdu. Hasta son 1 yildir
bu sikayetlerinin giinliik aktivitelerini kisitlamaya
basladigin1 ve caligmasini siirdiiremez oldugunu
ifade ediyordu. Cocuklugunda diismeye bagh kafa
travmasi nedeniyle kraniyel operasyon gecirme 6y-
kiisti mevcuttu ve o zamandan beri karbamezepin
kullaniyordu. Ozgecmisinde bagka 6zellik olmayan
hasta daha 6nce nefes darlig1 i¢in bir saglik merke-
zine bagvurmamigti. Hastanin fizik muayenesinde
nabiz 76/dk, viicut sicakligs 36.7°C, tansiyon arte-
riyel 110/ 70 mmHg, solunum sayis1 18/dk olarak
bulundu. Santral ve periferik siyanozun mevcut ol-
dugu dikkati ¢eken hastanin solunum sistemi mu-
ayenesinde her iki hemitoraks solunuma esit
katiliyordu ve oskiiltasyonda bilateral alt zonlarda
krepitan raller duyuluyordu. Kalp muayenesinde
oskultasyonda kalp ritmik, normokardik, S1 nor-
mal, pulmoner odakta S2 sert olup en siddetli ola-
rak aortik ve mitral odaklar {izerinde duyulan ve
aksiller bolgeye yayilan 2/6° sistolik tftirim sap-
tandi. Ek olarak hastanin belirgin ¢omak parmag:
mevcuttu. Postero-anterior akciger grafisinde kar-
diyo-torasik oran hafif artmis ve sag atriyum belir-
ginlesmisti ve 6zellikle sag daha fazla olmak iizere
her iki hilus belirsizdi (Resim 1). Rutin laboratuvar
incelemesinde beyaz kiire 6700/ul, hemoglobin
18.3 g/dl, hematokrit %59.2, platelet 213000/pl ve
eritrosit sedimetasyon hizi 6 mm/st idi. Rutin bi-
yokimyasal parametreleri normal sinirlarda bulun-
du. Arteriyel kan gazi incelemesinde pH: 7.35,
Pa02: 49 mmHg, paC02: 33.7 mmHg, HCO3: 18.5
mmol/L idi. Elektrokardiyografide siniis ritmi, D2,
D3, aVF ve V4-V6'da T negatifligi ile birlikte in-
komplet sag dal blogu saptandi. Hastanin kardiyak
ifiirimiiniin mevcut olmas: ve P-A akciger grafi-
sinde kardiyo-torasik oranin artmis olarak izlen-
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RESIM 1: PA akciger grafisinde kardiyotorasik oran kalp lehine artmis, sag
atriyum belirgin olarak izlenmektedir. Her iki hilus belirsiz olarak izlenmekte-
dir.

mesi nedeni ile kardiyak patolojilerden siipheleni-
lerek hastadan ekokardiyografi ve hiluslarin belir-
siz izlenmesi nedeni ile de vaskiiler yapilarin
degerlendirilmesi i¢in kontrastli multislice spiral
bilgisayarli toraks tomografisi istendi.

Transtorasik ekokardiyografide ascendan aor-
ta dilate ve %50 dekstropoze yerlesimli olarak iz-
lendi, hem sol hem sag ventrikiilden kan aliyordu.
Subaortik 2.1 cm’lik ventrikiiler septal defekt ve
descendan aorta ile iliskili cok sayida kollateral vas-
kiiler yap1 saptandi. Pulmoner arter belirgin hipo-
plazikti. Hastada pulmoner arter ileri derecede
hipoplazik izlendiginden pulmoner arter basinci
Ol¢lilemedi. Bu bulgularla hasta pulmoner atrezili
fallot tetralojisi olarak degerlendirildi. Hastanin
bilgisayarli toraks tomografisinde kalp bosluklar:
normalden genis, ascendan aorta; ¢ap1 52 mm olup
anevrizmatik genis, descendan aorta ¢ap1 normal
sinirlarda olarak izlendi. Pulmoner arterler hipop-
lazik goriiniimdeydi. Mediastinal yag planlar1 he-
terojen goriiniimde olup paraodzefajiyal, karinal ve
hiler diizeylerde ¢ok sayida kollateral vaskiiler olu-
sum mevcuttu (Resim 2). Bilgisayarl toraks tomo-
grafisi bulgular1 da pulmoner atreziyi destekleyen
hastaya kardiyoloji klinigi tarafindan operasyon
uygun bulunmad: ve medikal tedavi 6nerildi. Has-
tanin hipoksemisi mevcut oldugu i¢in uzun siireli
oksijen tedavisi endikasyonu konuldu ve oksijen
konsantratorii igin saglik kuruluna ¢ikarildiktan
sonra kardiyoloji kliniginde takiplerine devam et-
mek {izere taburcu edildi.
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RESIM 2: Kontrastii Toraks BT mediasten kesitlerinde kalp bosluklari normalden genistir. Ascendan aorta ¢api 52 mm olup anevrizmatik genistir (siyah kalin ok),
descendan aorta capi normal sinirlardadir. Pulmoner arterler hipoplazik gériinimdedir (kalin beyaz ok). Mediastinal yag planlari heterojen gériinimde olup
paradzefajiyal, karinal ve hiler diizeylerde ¢ok sayida kollateral vaskiler olusum izlenmektedir (ince beyaz ok).

TARTISMA

Fallot tetralojisi tiim konjenital kalp hastaliklarinin
%4-10"undan sorumludur ve hem ¢ocuklar hem de
eriskinlerdeki en sik goriilen siyanotik konjenital
kalp hastaligidir. Tipik olarak siit cocuklugu done-
minde sadece bir kalp tfiirimi olmakta ve erken
¢ocukluk déoneminde ise siyanoz belirgin hale gel-
mektedir. 1888’de Fallot tarafindan bu hastalikta 4
anatomik 6zellik tanimlanmigtir;*

1. Pulmoner stenoz (PS)

2. Ventrikiiler septal defekt
3. Ata binmis aorta

4. Sag ventrikiil hipertrofisi.

Hastaliga patent duktus arteriozus, pulmoner
atrezi, pulmoner arter hipoplazisi ya da stenozu, ma-
jor aortopulmoner kollateral arterler, pulmoner ka-
pagin olmamasi, koroner arter anomalisi ve aortik
ark anomalileri gibi ilave anatomiler siklikla eslik
eder. Pulmoner stenozun derecesi degisken olabilir.
Ozellikle erken ¢ocukluk déneminde PS hafif dere-
celi olabilir ve interventrikiiler sant ise soldan saga
dogrudur; pembe ya da presiyanotik tetraloji olarak
isimlendirilir. Ancak PS komplet atreziye ilerleye-
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bilir.* Pulmoner obstriiksiyonun derecesi ve pulmo-
ner kan akimi hastaligin progresyonunu belirler.
Opere olmamis hastalarda uzamig yasam siiresi pul-
moner dolagima kan akimi saglayan ekstrakardiyak
santlarin varhigina baglanmistir.®

Fallot tetralojili ve pulmoner atrezili hastala-
rin yasayanlarinda pulmoner dolasim igin bir aki-
min olmasi gerekir. Pulmoner stenozlu hastalarda
ise iyi gelismis kollateral akim az goriiliir.%” Ug ay-
r1 aortopulmoner kollateral arter tipi oldugu bildi-
rilmistir. Ilki, bronsiyal kollateral arterler olup,
intrapulmoner arterlerle anastomoz yaparlar. Bu
tip en sik gozlenir. Ikincisi, dogrudan aortadan ¢1-
kip, hiler bolgede pulmoner arterlerle anastomoz
yapanlardir. Son tipte ise kollateraller, aortanin bir
dalindan, genellikle subklavyen arterden koken
alip hilusun proksimalinde santral pulmoner arter-
lerden biriyle anastomoz yaparlar.?®

Fallot tetralojili hastalarda klinik bulgu ve
semptomlar siyanoz ile hipokseminin derecesine
baglidir. Siyanoz pulmoner stenozun derecesine
bagh olarak dogumdan birkag ay sonra ortaya ¢1-
kar. Pulmoner stenozun hafif dereceli oldugu olgu-
larda siyanoz goriilmezken pulmoner atrezili
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olgularda siyanoz erken siit cocuklugu doneminde
belirgin olarak izlenir. Siyanotik hecmeler fallot
tetralojisine 6zgiil olup, hecmeler sirasinda biling
kayb1 ve konviilsiyon geligebilir.*

Fallot tetralojili olgularin %951 40 yasina ka-
dar kaybedilir. Oliim 20 yagina kadar sabit bir seyir
takip eder ve bu yagstan sonra hizla artar. Pulmoner
stenozun hafif, sag-sol santin az oldugu bir kisim
Fallot tetralojisinde infidibular stenozun siddeti-
nin artmasi sonucu siyanoz ve dispne artmakta ve
bu hastalar 2. dekatta semptomatik hale gelmekte-
dirler.’ Bu nedenle fallot tetralojisi olan hastalarda
dogru yaklagim bebeklik déneminde hasarin onari-
midir. Bu sekilde hem kardiyopulmoner gelisimin
kisitlanmasinin hem de diger organ sistemlerinde
gelisebilecek komplikasyonlarin 6niine gegilmis
olur.'®" Ancak giintimiizde her ne kadar bat1 tilke-
lerinde olmasa da 6zellikle gelismekte olan tilke-
lerde halen ¢ocukluk caginda gerekli miidahele
yapilmamis konjenital kalp hastalikli bireyler bu-
lunmaktadir.? Total onarimin yapildig: yas, posto-
peratif erken ve ge¢ donem fonksiyonel durumu
belirler. Risk hem ¢ok geng, hem de 15 yagsin iis-
tiindeki hastalarda yiiksektir. Hayatin ilk 5 yilinda
onarim gorenlerin ge¢ dénem takiplerinde mitkem-
mel sonuglar elde edilir, egzersiz kapasiteleri nor-
maldir."

Sunulan olgu cerrahi onarim yapilmaksizin 41
yasina ulasmis bir Fallot tetralojisi olgusu olup
muhtemelen ¢ocukluk ¢aginda yeterli tibbi incele-
me imkani olmamas: nedeni ile tanisi gecikmisgtir.
Hastanin ¢ocukken gecirdigi travma siyanotik
nobet sonucu olabilir ve devam eden konviilziyon-
lar1 da Fallot tetralojili siyanotik hastalarda karak-
teristik 6zelliktir. Hastanin polisitemisi de uzun
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stireli hipokseminin bir sonucudur. Pulmoner at-
rezili Fallot tetralojili olgular agir seyirli olup er-
ken bulgu verirler ve siirvi daha kisadir ancak
bizim olgumuzda muhtemelen pulmoner stenoz
zaman icinde atreziye ilerlemis olabilir. Cok sayida
kollateral olusumunun olmas: sonucunda da hasta
hayatini idame ettirebilmistir.

Cerrahi miidahele uygulanmamis olgularda 40
yasina kadar sagkalim yalmizca %3’tir.”>'* Ancak
yukarida da bahsedildigi iizere klinigi siddetli sey-
retmeyip erigkin ¢aga kadar tan1 konulmamais olgu-
lara da rastlanmaktadir. Bu olgular da incelen-
diginde daha 6nce tan1 konulmamis olgular oldu-
gu ve nefes darlig, egzersiz intoleras ve siyanoz ile
bagvurduklar: goriilmektedir.>!>'7 Literatiirde bil-
dirilen en ileri yasli olgu 86 yasindadir.”> Ulkemiz-
den bildirilen en yash diizeltilmemis Fallot tetraloji
olgusu ise 68 yasinda bir kadin hastadir.'® Bu olgu-
lara tedavi secenegi olarak diizeltici cerrahi operas-
yon diisiiniilmiis ancak hem hastalarin kabul
etmemesi hem de yiiksek cerrahi risk ve hastalarin
hemodinamik olarak stabil olmasi géz 6niinde bu-
lundurularak konservatif tedavi devam edilmistir.
Sunulan olgu klinigimizde yapilan tetkikler sonu-
cunda fallot tetralojisi tanis1 almis ve 3. basamak
kardiyoloji klinigine yonlendirilmigstir. Hasta i¢in
yapilan konsey sonucunda cerrahi diisiniilmemis,
konservatif medikal ve uzun siireli oksijen tedavi-
si uygun gorilmiistiir.

Bu olgu ile vurgulanmak istenen nefes darlig:
ve siyanoz ile bagvuran yetigkin hastalarda da, des-
tekleyici bulgular varliginda, hipoksi nedeni olarak
konjenital kalp hastaliklarinin diistiniilmesi ve bu
dogrultuda gerekli tetkiklerin en kisa zamanda ya-
pilmasi gerektigidir.
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