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OzZET

Konjenital Kalp Hastaliklari'nin %1.5'luk bir kismini
olusturan TEK VENTRIKUL baslica dispne ve siyanozla
karsimiza c¢ikar; hastaliga bagll élimlerin  %50’sinin
yasamin ilk ayi, %74’tndn ilk alt ayi igerisinde meydana
geldigi; pulmoner stenoz ve blylik damarlarin
transpozisyonu gibi c¢egitli anomalilerle siklikla birlikte
bulunan bir hastaliktir. ilk kez 16 yasinda iken hastaligi
teshis edilen, 23 yasinda 1.5 aylik gebelikle klinigimize
basvurup, tibbi abortus endikasyonu konulan, 1 ay sonra
da serebral emboliye bagli nérolojik lezyonlarla karsimi-
za ¢ikan bir hasta nedeni ile konu irdelendi.

Anahtar Kelimeler: Tek ventrikll, prognoz, gebelik,
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SUMMARY

Single ventricle is 1.5% of all congenital heart dis-
eases. Main symtoms are dyspnea and cyanosis. 50%
of the patients die in the first month of their lives while
%74 die in the first 6 months. Pulmonary stenosis and
transpositoin of the great arteries are often seen to-
gether with this anomaly. Our patients’s disease was
first diagnosed when she was 16 and we saw her when
she was 23 and she was pregnant for 15 months. We
decided to make an abortus as she wouldn’t be able to
continue a successful pregnancy. One month later she
had a cerebral emboly with hemisparesis and disphasia.
We saw the patient with these smytoms and went to on
the subject.

Key Words: Single ventricle, prognosis, pregnancy,
neurologic complication

Tek ventrikil ortak ya da ayri AV kapaklarin tek bir
ventrikiile acildigi konjenital bir anomalidir. 6500 canli
dogumdan 1’inde gortilmekte olup; konjenital kalp hasta-
liklarinin %1.5’ni olusturur. Erkek/Kadin orani 2/1 dir(1).

Ventrikil morfolojisine goére,

Tip A - Rudimenter outflowlu, sol ventrikil
trabekuler yapisini tagiyan tip
TipB - Sol ventrikiler sinis igcermeyen, sag

ventrikile benzeyen tip

TipC - Ventrikil septumunun yoklugu ya da
rudimenter olusu sonucu; hem sag hem sol ventrikll
6zelliginde kisimlari tagiyan ventrikdl kitlesi
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Tip D - Her iki ventrikil kitlesinin de 6zelliklerini
tasimayan ventrikil tipi olarak siniflanabilir (1).

Bu dort tip ayrica biyik damarlarin uzaysal iligkile-

rine gére de boélumlenebilir: I-Normal, Il-Dextro-
transpozisyon, lll-Levo-transpozisyon (1). Olgularin
%65-75'inde  sol ventrikile benzeyen dominant

ventrikiler oda bulboventrikiler foramen araciligi ile
infundibulum ya da rudimenter sag ventrikdil ile iliskidedir
(2). Moodie (3)'e gore olgularin %601 Alll tipidir. Hasta-
larin %80-90"inda buylk arterler transpozedir. Bunlarin
yarisi D, yarisi L-transpozisyondur. Pulmoner stenoz
olgularin %51’inde bulunur (1).

OLGU

S. S. 23 yasinda, istanbul’lu, ev kadini, 4 aylik evli,
1.5 aylik hamile. 12.10.1994 tarihinde nefes darhgi,
halsizlik, dudaklarinda morarma yakinmalari ile basvur-
du. Bu belirtilerin kendini bildi bileli oldugunu ifade etti.
ilk olarak 7 yil 6nce durumunun aydinlatilabilmesi igin bir

97



98

’ekll 1. 5 mm/mV’da, 25 mm/s hizda g¢ekilen 12 derivasyonlu
istirahat elektrokardiyogrami.

Kardiyoloji biriminde yatirilarak incelenmis. Buradaki tetkik-
lerinde ekokardiyografi ile interventrikiler septumun olma-
digi, her iki AV kapagin fibrotik oldugu, hafif pulmoner
darlik (gradient: 13 mmHg) ve buylk damarlarin
transpozisyonu tespit edilmis. Kardiyak kateterizasyon ve
oksijen satlrasyon 6lgtimleri ile tani kesinlestirilmis. Tabur-
cu edilen hasta duzensiz olarak aminofilin ve nitrat
preparatlar kullanmis. Hastanin muayenesinde genel
durumu orta, dudaklar siyanotik, TA: 95/70 mmHg, NDS:
100, ritmik bulundu. Goguste pektus ekskavatum
deformitesi mevcuttu. Oskiltasyonda sternum solu ve
ksifoid bolgede belirgin, apekse yayilan 3/6 holosistolik sufl
isitiliyordu. Ekstremite muayenesinde parmak uclarinda
siyanoz ve gomaklasma gozlendi. Hastanin nefes darlig
semptomu muayene igin soyunma gibi olagan eforlarla
dahi gbzleniyordu. New York Heart Asscociation class Il
olarak degerlendirildi. EKG'de sinusal tasikardi ve 1. derece
AV blok saptandi (Sekil 1). Hemogram ve batin
ultrasonografi tetkikleri normaldi. Pelvis korunarak cekilen
telekardiyografide kardiyomegalinin yani sira pulmoner
konusta belirginlesme, periferal damarlanmada azalma
seklinde bulgular pulmoner hipertansiyon olarak degerlendi-
rildi (Sekil 2). Doppler Ekokardiyografi (Sekil 3) sonucunda
TEK VENTRIKUL + trikuspid yetersizligi (2+), mitral yeter-
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Sekil 2. Telekardiyografide kardiyomegali ve pulmoner hiper-
tansiyona ait bulgular mevcut. L-transpozisyonda sol Ust kardi-
yak kdse hafif konveks gorilebilir (2).

sizligi (1+), pulmoner stenoz, pulmoner hipertansiyon (orta-
lama basing:
90 mmHg) saptandi, aort ve pulmoner arterin L-
transpozisyonu gézlendi. Alll tipi TEK VENTRIKUL diisiilen
hasta, bu bulgularla terapétik abortus endikasyonu konula-
rak iglem icin Kadin Dogum Kiinigi'ne sevk edildi. Bir ay
sonra bu kez konusamama ve sag tarafinda tutmama ya-
kinmasi nedeni ile bagvurusuna sag hepiparezi tablosu ile
noroloji Klinigine yatirlan hastada, Bilgisayarli Beyin To-
mografisi ile serebrum orta konveksitede sol postsentral
boélgede iskemi bulgular saptandi. Serebral emboli diistini-
len hastanin yatisinin 8. gininde hemiparezi bulgular
duizeldi, ancak kismi disfazi bulgular ile oral pentoksifilin
tedavisi verilerek taburcu edildi. Bu sirada tarafimizdan
tekrar gorilen hastaya, 80 mg/gin oral yoldan Asetil
Salissilik Asit, giin asir 20 sg Furosemid 6nerdik. Emboli
kaynaginin aydinlatilabilmesi igin transozfageal ekokardi-
yografi yaptirmak mimkiin olmadi. U¢ ayda bir kontrole
¢agrilan hasta evine goénderildi.

TARTISMA

Gerek TEK VENTRIKUL {in nadir bir konjenital kalp
hastaligi olmasi, gerekse hastanin renkli klinik tablosu
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Sekil 3. Doppler ekokardiyografide tek bir ventrikll kavitesi
goraltyor.

dikkat cekici idi. Hastamizdaki dispne, siyanoz, gomak
parmak Moodie’'nin 37 hastalik tip A serisinde, sirasi ile,
%78, %73, %65 olarak verilmektedir (3). Olgumuzda
mevcut pektus ekskavatum deformitesine literatiirde tek
bir olgu sunumunda rastlandi (4). Hastalikta EKG bulgu-
lar1 patognomonik olmamakla (1) birlikte, olgumuzda 1.
derece AV blok mevcuttu. All'li hastalarda AV nod ve
Hiss demeti anormal yerlesimine bagli preoperatif %17,
ek olarak cerrahi yolla bélmeleme (septation) islemini
takiben %30 AV blok insidansi belirtiliyor (1). Telede
gbrilen pulmoner hipertansiyon bulgulari Oliver ve
ark.(5)'nin rapor ettikleri 61 yasinda, L-transpozisyonlu
kadin hastanin radyolojik goériinimu ile buyutk benzerlik
gOstermektedir.  Abortusa gitmeden oOnce TEK
VENTRIKUL'lii kadinlarda gebeligin basari sansi irde-
lendi. Leibbrandt ve ark. (6) 1982 yilinda, TEK
VENTRIKUL e kiigiik PDA, hafif aort yetersizliginin eslik
ettigi, 2 gebelidi basari ile sonlandiran bir kadin hasta
bildirmisler; ancak bu hastada pulmoner vaskiiler rezis-
tansin disuk oldugu ve Eisenmenger sendromunun
heniiz gelismemis oldugunu belirtmislerdir. 1984’de
Stiller (7) pulmoner hipertansiyonu major maternal risk
faktérd olarak bildirmistir. 1986 yilinda intratekal morfin
uygulamasi ile vaginal yoldan dogum rapor edilmis (8),
genel ya da epidural anestezi ile sezaryene alinan olgu-
larda canli dogumlar bildiriimistir (9,10). Johnston (11),
pulmoner hipertansiyona ragmen basarili gebelik rapor
etmistir. Yazarin olgusu 22 yasinda, yasaminin 2.
dekatinda hafif siyanoz ve egzersiz toleransinda azalma
gOsteren, gebelik 6ncesi danismada sistemik oksijen
satlirasyonu %89 (oda havasinda) saptanan bir hastadir.
Bircok olumlu faktére ragmen gebeligin 12. haftasinda
atrial fibrilasyon gelismisg, digoksin verilmig, 36 haftalik-
ken erken dodum baglamis, postpartum 5. glnde
pulmoner 6dem tablosu gdstermistir. Bizim olgumuz ise
Class Il efor kapasitesi, belirgin siyanozu, ortalama 90
mmHg’lik pulmoner arter basinci ile gok ylksek maternal
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risk tasidigi disunulerek tibbi abortusa verilmistir. TEK
VENTRIKUL'lG hastalara élimlerin %50’si ik ay icinde,
%740 il 6 ayda olmaktadir (1). Yasayanlar infektif
endokardit, beyin absesi, ilerleyici pulmoner vaskiler
hastalik tehditi altindadirlar (2). Oliim nedenleri konjestif
kalp yetmezligi, disritmi, pulmoner emboli, pulmoner
valvin trombotik oklliizyonu, beyin absesine sekonder
menenjit, pankreatit, serebral infarkt-emboli-hemorajidir
(3). Goldberg (12)in 62 yasindaki olgusu prognoz agi-
sindan en iyimser 6rnegdi olusturur. Oliver (5), pulmoner
stenozu olan L-transpozisyonlu olgularin en iyi prognoza
sahip olduklarini  vurgulamigtir. Oysa Moodie (3)
pulmoner stenozun prognozu degistirmedigini belirtmig-
tir. Arastirmaci, 83 non-opere hastayi retrospektif olarak
degerlendirdiginde, en iyi prognoza sahip grup olan tip
A’larin tanidan sonra 14 yil icinde %50’sinin kaybedildi-
gini ve 6lum hizinin yilda %4.8 hesaplandidini belirtmek-
tedir.

Olgumuzun sag hemiparezi ve disfazi seklinde ge-
lisen nérolojik komplikasyonu serebral emboliye bag-
landi. Moodie(3)'nin ¢alismasinda 6lim nedenleri ara-
sinda serebral iskemik olaylar 30 olgudan olusan tip A
serisinde kalp yetmezligi, disritmi, ani ve acgiklanama-
yan 6lim nedenlerinen sonra yer almaktadir. Bu yén-
den hastaya diisiik doz antiagregan tedavi uygulamayi
uygun bulduk. Bu hastalikta cerrahi yaklasim 1-
Pulmoner kan akimini arttirmak (sistemik-pulmoner
sant) ya da azaltmak (pulmoner banding) 2- Ventrikller
septumu olusturmak (septation) 3- Ventrikili devreden
cikarmak (exclusion) seklinde olabilir. Dacron ya da
teflon materyal ile ventrikilin bélmelenmesi islemi post
operatif déonemde ylksek komplet kalp blogu ihtimali
tasir. Uglincli olarak sézii gegen teknik Fontan ameli-
yatlari adi ile anilmakta olup; triklispit atrezisinde sag
atrial kan akimini direkt olarak pulmoner dolasimdan
cikarimasi islemidir (1). Bu operasyonlarin uygun has-
taya uygun zamanda gerceklestiriimesi yasamsal 6nem
tasir. Ozellikle atriyo-ventrikiiller kapaklari normal,
bulboventrikiler foramen’de tikanma olmayan, dnce-
den palyatif operasyonlara (banding ve sant) tabi tu-
tulmamis, konjestif yetersizlik ve polistemi gelismemis
Alll tipi hastalarda, ventrikiler septum olusturulmasi
seklindeki duzeltici (korrektif) operasyonlar basari ile
uygulanabilmektedir (1).
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