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OZET

Ocak-Kasim 1992 tarihleri arasinda, 67 kardiyak mal-
pozisyon ve heterotaksi vakasi, eglik eden konjenital kalp
malformasyoniari agisindan segmental analiz yéntemi ile
incelendi. EKG, penetran gégis grafisi, teleradyogram,
ultrasonografi,  ekokardiyografi ve  kateter-anjiyokardiyo-
grafi bulgulari kaydedildi ve visero-atriyal situs tanisindaki
glvenilirlikleri  yéniyle degerlendirildi.  Tim vakalar g6z6-
niine alindiginda en sik eslik eden kardiyak anomaliler
dekstrokardi, pulmoner stenoz (PS), cift ¢ikish sag ventri-
kil (CCSgV), tek atriyo-ventrikiler kapak (TAVK) ve
atriyo-ventrikiiler kanal defekti (A VKD) idi. Sag atriyal izo-
merizm bulunan hastalarda PS (%80), CCSgV (%70),
TAVK (%60), tek atriyum (%40), ve AVKD (%40) yliiksek
oranlarda bulunurken; sol atriyal izomerizmi olanlarda ise
PS (%59), dekstrokardi (%53), venthkiiter septal defekt
(%47) TVAK(%47) ve tek atriyum (%41) siklikla goriilddi.
Izole dekstrokardi (dekstrokardi ile birlikte visero-athyal
situs solitus veya situs ambiguus) vakalarinin her birinde
bir kompleks kardiyak anomali eslik ediyordu. Bu anoma-
lilerin en az oranda bulundugu kardiyak malpozisyon, si-
tus inversus totalis idi. Calisma sonucunda, kompleks
anomalilerin  blylik oranda eglik ettigi heterotaksi sendro-
munun tanisinin, penetran gégis grafisi ile belirlenen
brons situsu, karin ultrasonografisi/fekokardlyograt! ile ta-
nimlanan abdominal blylik damar paternleri ile birlikte
degerlendirildiginde dogru olarak konulabilecegi gbriistine
vardik.
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SUMMARY

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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Ozellikle kono-trunkal malformasyonlarin ve komp-
leks konjenital kardiyak anomalilerin blUyuk oranda
eslik ettigi kardiyak malpozisyon ve heterotaksi send-
romlarinin tanisinda son yillarda yaygin olarak kulla-
nilan segmental analiz yontemi (1-4), daha 6nceki yil-
larda ¢cogunlukla kaybedilmekte ve postmortem tani al-
makta olan bu agir malformasyonlarin patolojik anato-
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misinin ve fizyolojisinin yasayanda dogru olarak tanim-
lanmasina yardim etmistir (4,5). Segmental analizde en
6nemli unsur olan atriyal segmentin situsunun, morfolo-
jisinin ve diger segmentlerle konneksiyonunun tanimlan-
masindaki teknik gugclukler yanisira invazif girisimler
gerektirmesi, arastirmacilari daha basit non-invazif fa-
kat guvenilir yéntemler aramaya ydneltmistir.

Calismamizda segmental analiz yontemi ile kar-
diyak malpozisyon ve heterotaksi sendromlarina eslik
eden kardiyak anomalileri saptamayi, bu arada visero-
atriyal situs anomalileri ve heterotaksi sendromlarinin
klinik ve laboratuvar 6zelliklerini incelemeyi amacladik.

MATERYEL VE METOD

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg:
ve Hastaliklari Ana Bilim Dali, PediatfilK Ka/diy*oji Uni-
tesinde Ocak-Kasim 1992 tarihleri arasinda yapilan ca-
lismaya 32'si kiz, 35'i erkek olmak Uzere u-p'im 67
hasta katildi. Hastalarin segiminde su kriterler kullanildi,

1. ilk bagvurusunda yapilan incelemelerinde, te-
leradyogramda dekstrokardi, izole levokardi
veya situs inversus saptanmasi.

2. Pulmoner stenoz, atrlyo-ventrikliler kanal de-
fekti. azigos veya hemtazigos devamliligi goste-
ren V.cava inferior (VCI) suprahepatik segment
yoklugu ya da pulmoner vendéz ddnus anomali-
sinin eslik ettigi tek ventrikul, cift cikish ventri-
kul veya buylk arter transpozisyonu olan va-
kalarda

a) siphe uzerine gekilen penetran akciger gra-
fisinde brons izomerizmi bulgularinin olmasi,

b) karin uitrasonografisinde atriyal izomerlzm
ile uyumlu aort-VCI seyir paterni bulgulari-
nin olmasi

3. Kardiyak malpozisyonunun diyafragma hernisi,
akciger hipoplazisi, pndmotoraks gibi sekonder
nedenlere bagli olmamasi

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

Hastalarin &ykuleri, fizik ve kardiyolojik muayene
bulgulari kaydedildikten sonra su incelemeler yapildi:

Teleradyografi: Her hastanin standard teleradyo-
graminda apeks pozisyonu, mide fundus ve karaciger
golgesinin yerlesimi, kalp blyuklik ve konturlari kayde-
dildi.

Elektrokardiyografi: Her hastanin 12 derivasyon
standard EKG'I yanisira dekstrokardi veya mezokardisi
olanlarin sag prekordiyal derivasyonlari, disritmi sapta-
nan hastalarda uzun D2 derivasyon kayitlari alindi.

Penetran gégus radyogrami: Hastalarin 125-140
kilovolt ve 2 miliamper-saniye (mAs) ile supin pozis-
yonda g6gus radyogramlari elde edildi. Filmlerde karina
ile ana brons dallanma noktalari arasinda her iki
bronsta yapilan Olguimlerin birbirine orani 1.5'dan kuglk
ise bronsiyal izomerizm tanisi konuldu. Brons uzunlugu
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(b) ve trakea genisligi (t) olcllerek Deanfield'in bronsg
izomerizminin tipini belirleyen [0.292b-0.492t-2.85] for-
mulinde yerine konuldugunda sonug¢ pozitif ise sol, ne-
gatif ise sag bronsiyal izomerizm (6) olarak deger
lendirildi.

Karin ultrasonografisi:Real-time ultrasonografi
(US) her hastaya uygulanarak, aspleni ve polispleni
varligi, basta karaciger ve dalak olmak Uzere tuim karin
organlarinin yerlesim ve eko paternleri, 12. vertebra hi-
zasinda karin aortu ve VCl'un vertebral kolon ile ve
birbiriyle iliskisi incelendi.

Periferik kan yaymasi: US ile aspleni saptanan
hastalarin periferik kan yaymalari Wright boyasi ile
boyanarak Howell-Jcily cisimciklerinin varligi arastirildi.

Ekokardiyografi: Segmental analiz yaklasimi
esas aliflara/ her hasta iki boyutlu ve Doppler ekokar-
diyografi ile d« gerlendirildi. Atriyal situs, ventrikul situsu,
3 ana kardiyak segmentln birbiri ile konneksiyonlari ve
esilK eden anomaliler kaydedilerek kardiyak anomalile-
rin segmental kodlamasi yapildi.

Anjiyokardiyografi: Calismaya alinan 67 hasta-
dan 29'unun calisma Oncesi sineanjiyogramlari vardi.
Calisma sifasinda 21 hastaya kateter anjiografi yapildi,
bulgulari kaydedildi.

BULGULAR

Tlrkiye'nin 34 ilinden basvuran, yaslari 2 gun ile
14 yil arasinda (ortalama 5.5 yas) 32 erkek, 35 kiz ol-
mak Uzere toplam 67 vakanin visero-atriyal situsa gore
dagilimi Sekil 1'de sunuldu. Situs ambiguus olan 26
hastanin 25'inin siyanotik olusu, hastalarin %90'inda
kardiyak ufirim duyulmasi dikkat cekici idi. EKG bul-
gulari Tablo 1'de, teleradyografi ile saptanan apeks po-
zisyonlarinin oranlari Sekil 2'de, dekstrokardili vakalarin
visero-atriyal situsa goére dagilimi Tablo 2'de, Mide fun-
dus gaz goélgesinin teleradyogram ve US ile belirlenen
yerlesimleri Tablo 3de, penetran gdgus grafisi ile sap-
tanan brons paternlerine gére dagilimlari da Sekil 3'de
Ozetlendi

Situs
Ambiguus
38%

Situs Solitus
28%

Situs
inversus
33%

Sekil 1. Vakalarin visero-atriyal situsa gére dagilimi
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Tablo 1.

Ekokardiyografi bulgularinin hastalarin klinik 6zelliklerine gére dagilimi

P DALGASI AKSI

0-90°
(Normal)
Situs inversus (n-22) 3
Situs Solitus(n-19) 15
Situs Ambiguus (n-26) 11
SagAtriyalizomerizm (n-10)
Sol Atriyal izomerizm* (n-16) 3

Brong paterni normal olan 18 vakanin 16'sinda
karin aortu vertebral kolonun solunda, VCI ise saginda
bulundu (normal patern). Brons paterni inversus (nor-
maldekinin ayna hayali) olan 22 vakanin 21'inde karin
aortu-VCI iliskisi de inversus seklinde idi. 27 hastada
brongiyal izomerizm (17 sol, 10 sag brons izomerizmi)
saptandi. Sol brons izomerizmi olanlarin 16'sinda, sag
brons izomerizmi olanlarin hepsinde karin aortu ve VCI
vertebral kolonun ayni tarafinda bulundu. Sonug olarak
brong paternleri ile karin buyuk damar paternleri 67
hastanin 4'Unde uyumsuz idi (bronko-viseral diskor-
dans-%6). Sol brons izomerizmi olanlarda %35 oranin-
da polispleni, sag brons izomerizmi olanlarda %70 ora-
ninda aspleni saptandi.

Karin US'de 8 vakada aspleni, 8 vakada polisple-
ni tesbit edildi. Karacigeri orta hatta ve simetrik olarak
yerlesmis bulunan 11 hastanin 10'unda dalak anomali-
si mevcuttu. Sag atriyal izomerizmin bronsiyal ve vas-
kuler kriterlerine sahip 10 hastanin higbirinde azigos
veya hemiazigos devamliliyi gésteren VCI suprahepatik
segment yoklugu gérilmezken, sol atriyal izomerizm
kriterleri bulunan 16 vakanin 14'inde (%87.5) VCl-azi-
gos veya VCl-hemiazigos devamlilii (interrupted VCI)
mevcuttu.

Asplenik hastalarin hepsinin periferik kan yayma-
larinda intraeritrositik Howell-Jolly inklizyonlari gérulda.

Vakalarimizda rastlanan assosiye kardiyak anoma-
liler Tablo 4'de go6rilmektedir. Tim vakalar gézénine
alinirsa en sik rastlanan assosiye anomaliler dekstro-
kardi (%64), PS (%57), CCSgV (%31), TAVK (%27),
AVK (%24), tek atriyum (%18), D-transpozisyon (%13),
hipoplastik sol ventrikiil (%12), L-transpozisyon (%10),
mezokardi (%10) ve tek ventrikiil (%9) seklindeydi.

Sag atriyal izomerizmde en sik goérilen kardiyak
anomaliler PS (%80), CCSgV (%70), TAVK (%60), tek

Tablo 3.

Teleradyogram

Fundus Gaz Golgesi Vaka Sayisi %
Sagda 19 28
Solda 18 27
Belirlenemeyen 30 45

90-180° 0-(-180°)

(Sag) (Superior) Disritmi

19

2

7

2

5

Dekstrokardi
54%,
Levokard:
26%
Mezokard:
10%

Sekil 2. Teleradyogramda apeksin pozisyonu

Tablo 2. Dekstrokardi'nin visero-atriyal situs'a goére
dagihmi

DEKSTROKARDI
Vaka Sayisi %

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

atriyum (%40), AVK (%40) ve VSD (%40) olarak kay-
dedildi.

Sol atriyal izomerizmde ise PS (%59), dekstrokar-
di (%53), VSD (%47), TAVK (%47), tek atriyum (%41),
CCSgV (%35), AVK (%35), hipoplastik sol ventrikul
(%24) anomalileri sik gordldi.

izole dekstrokardi (situs inversus veya situs ambi-
guus ile birlikte dekstrokardi) bulunan 24 hastada PS
(%87.5), VSD (%62.5), CCSgV (%42), TAVK (%37.5),
AVK (%25), tek atriyum (%25) ve mezokardi (%25)
anomalileri géruldu.

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

Mide fundus gazi golgesinin teleradyografi ve US ile lokalizasyonu

Ultrasonografi

Vaka Sayisi %
32 48
29 43
6 9
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Normal
27%

inversus
33%
Sag
izomerizm
18%

Sekil 3. Penetran grafide brons patentleri

izomerizm

Tablo 4. Vakalarimizda assosiye kardiyak anomaliler.
CCSg V: Cift Cikimli Sag Ventrikil, CCSI V: Cift Cikimh Sol Ventrikil, PS: Pulmoner Stenoz, V: Ventrikil, DK: Dekstro-
kardi, LK: Levokardi, D-BAT: Buyuk Arterlerin D-Transpozisyonu, L-BAT: Buyuk Arterlerin L-Transpozisyonu, Hipop:
Hipoplastik, FT: Fallot Tetralojisi, AV: Atriyoventrikiler,
Persistan Sol Superior Vena Kava, APP JUKS: Appendiks Jukstapozisyonu, PH: Pulmoner Hipertansiyon, VSD: Vent-
rikiler Septal Defekt, ASD: Atriyal Septal Defekt, PDA: Patent Duktus Arteriosus.

yonlari mevcuttu. Situs inversuslu hastalarda eslik
eden kalp anomalisi, izole dekstrokardili olanlarin ak-
sine belirgin derecede dusik bulundu: VSD %43, PS
%38, CCSgV %14 ve L-transpozisyon %14.

Tek ventrikil ve Univentrikuler A-V konneksiyon 5
vakada goérildu. Bunlarin tgunde atriyal izomerizm bul-
gulari mevcuttu.

TARTISMA

Temeli segmental analize dayanan bu calisma,
kardiyak malpozisyon ve heterotaksi gibi kompleks kar-
diyak malformasyonlarin bulundugu buylk bir hasta
grubunu ele alan Uulkemizdeki ilk ve en kapsamli ¢a-
ligsmadir.

Heterotaksi sendromunda en sik rastlanan EKG
bulgulari, sad atriyal izomerizmde her hastada sinus rit-
minin olmasi ve %63 oraninda normal P dalgasi aksi
bulunmasi; sol atriyal izomerizmde ise %49 oraninda

LA: Sol Atrium, RA: Sag Athum, SIN V: Situs | nversus,

TAP VD: Total Anormal Pulmoner Ventéz Doénils, PSS VK:

RA iZOM. LA iZOM. ASPLENI POLISP. SINV. iZOLE DK iZOLE LK

n-10 n-17 n=8 n=8 n-21 n-24 n=2
PS 8 10 6 6 8 21 1
CCSgv 7 6 4 — 3 10 2
cGSsIv _ 1 _ 1 — 2 —_
A-V Kanal 4 6 4 3 2 6 1
D-BAT —_ 2 2 2 4 —
L-BAT 1 2 - 2 3 3 —_
HIPOP.SOL V 2 4 1 — —_ 3 2
HIPOP.SAGV 1 1 1 1 —_ 2 -
VSD 4 8 3 4 9 15 _
ASD 2 1 2 —_ 1 5 1
PDA _ 3 _ 1 _ 1 —_
TEK ATRIUM 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 — 2 —_ 1 — 1 —_
FT 1
MITRAL ATREZI 1 3 2 1
TRIKUS.ATREZI 1 - 1 — — 1 -
TAUSSING-BING 1 —_ 1 —_ —_ 1 —
PULM.ATREZI — 3 1 1 2 1
PULM.HIPOP. —_ 1 - 1 1
SOLAPP.JUKS. 1 —_ 1 = T —_
PH =z 3 1 — 2 1 —_
TRUNKUS 1 1 1 1 1 —_ _
SUP/INF.VENTR. —_ —_ —_ —_ 3 —_
iZOLE V.INVERS - 1 — — —_ 1 —_
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alt atriyal yerlesimli pacemaker't gdsteren superior P
aksinin (0°- (-180°)) bulunmasi, P aksi sapmalar ve A-
V bloktur (7). Vakalarimizda bu bulgularla uyumlu ola-
rak, sag atriyal izomerizmi olanlarda %80 oraninda nor-
mal P aksi ve tamaminda siniis ritmi, sol atriyal izome-
rizmi olanlarin ise %38'inde superior P aksi ve 3 has-
tada (%19) disritmi vardi.

Dekstrokardinin en sik goriilen sekli izole dekstro-
kardidir (8,9). 43 dekstrokardili hastamizda izole deks-
trokardi %70 oraninda bulundu.

Heterotaksi sendromlannda midenin uzun omentu-
mu nedeniyle mide gazi teleradyogramda ya goriilmez,
veya degisik pozisyonlardadir (10). Calismamizda fun-
dus gaz golgesi teleradyografi ile lokalize edilemeyen
30 hastanin 21'i (%70) heterotaksik idi. Bu 30 vakanin
24'inde (%80) karin US ile mide fundusunun lateralize
oldugu belirlendi. Bu nedenle kardiyak malpozisyon ve
heterotaksilerde fundus gazinin teloradyogramla deger-
lendirilmesinin organ situsunu belirlemede yetersiz ol-
dugu sonucuna varildi.

Van Praagh'in postmortem serisinde (5) %11.5
oraninda bronko-viseral, Sapire ve Anderson'un seri-
sinde (10) %15.5 oraninda visero-atriyal, %20 oraninda
bronko-atriyal diskordans bildirilmigtir. Caligsmamizda
abdominal damar paternleri ile brons paternleri arasin-
daki (bronko-viseral) diskordans daha diisiik (%6) bu-
lunmustur. Van Praagh'a goére VCl'un agcildigi atriyum
morfolojik sag atriyumdur (11). Vakalarimizda atriyumla-
rin belirlenmesinde bu kriter kullanilirsa visero-atriyal
diskordans %3 bulunur. Bu sonuglara gore, penetran
gogus grafisi ile birlikte aort-VCI seyir paterni ve VCI-
sag atriyum konneksiyonu kriterleri kullanildiginda vise-
ro-atriyal ve bronko-viseral situs biiyiik oranda dogru
olarak bellrlenebilmektedir.

Azigos ve hemiazigos devamliig gosteren VCI
suprahepatik segment yoklugu (interrupted VCI)'un gos-
terilmesinde onceleri femoral venografi (12), inferior ve-
na kavografi (13), penetran grafilerde paratrakeal de-
vamlilik gésteren kitle imajinin arastirilmasi (12,14) gibi
yontemler kullanilirken, son yillarda ekokardiyografi ve
US'nin non-invazif olmasi ve dogru sonuglar vermesi
nedeniyle daha uygun yontemler olduguna dair bildiriler
mevcuttur (15,16). Sol bronsgiyal izomerlzm saptadigimiz
16 vakanin 14'linde US ile gosterdigimiz bu anomalinin
vakalarin 13'iinde kateter-anjiyografi ile teyid edilmesi,
US'nin bu alanda kullaniminin basarili oldugu goriisiini
desteklemektedir. Ayrica, US ile karacigeri orta hatta si-
metrik olarak yerlestigi gosterilen 11 hastanin 10'unda
aspleni veya polispleni gibi anomalilerin saptanmasi,
lateralize olmayan karacigere sahip hastalarda israrla
dalak anomalisi ve heterotaksi sendromunun arastiril-
masi geregini ortaya koymaktadir.

Vakalarimizda sag atriyal izomerizmde PS,
CCSgV, TAVK. tek atriyum ve AVK agir malfor-
masyonlar yiiksek oranda, buna karsilik sol atriyal izo-
merizmde ayni anomaliler daha diisiik oranlarda bulun-

du. izole dekstrokardi vakalarinin hemen hespinde agir
kardiyak anomalilerin bulunmasina karsilik, situs inver-
sus dekstrokardi vakalarinda sayica daha az ve daha
hafif anomalilerin eslik ettigi gorilmektedir. Bu bulgular
ve oranlar, daha Once bildirilen serilerin (4.10,16-18)
bulgulariyla uyumluluk géstermektedir.

Sonug¢ olarak; segmental analiz metodu, kardiyak
malpozisyon ve heterotaksi sendromlari basta olmak
lzere tim kompleks kardiyak malformasyonlarin tani-
sinda buyuk kolaylik saglamaktadir. Lateralizasyon de-
fektinin bulundudu heterotaksi sendromlannda gerek
atriyal, gerekse viseral organ situslarinin ve anormal si-
metrilerinin dogru olarak ortaya konmasi, klinik bulgula-
rin aciklanmasini kolaylastirir, cerrahi tedavide yol gos-
terir ve hastanin aspleni nedeniyle gelistirebilecedi in-
feksiyonlardan korunmasini saglar. Bu nedenle tanida
kullanilan ydntemlerin glvenilir olmasi gerekir. Galigsma-
mizda teleradyografinin viseral situsu belirlemede yeter-
siz oldugu, bu konuda US'nin yeter" veri sundugu;
bronko-viseral diskordans %6, visero-atriyal diskordans
%3 gibi dusik oraniaida bulundugundan, penetran
goégus grafisi ile birlikte aort-VCI seyir paterni ve VCI-
sag atriyum konneksiyonu kriterlerinin visero-atriyal situ-
su belirlemede guvenilir non-invazif tani ydntemleri ol-
dugu; azigos veya hemiazigos devamliliyi gésteren VCI
suprahepatik segment yoklugunun tanisinda US'nin ye-
terli oldugu; karacigerin anormal simetrisi saptandiginda
heterotaksi sendromlarinin arastirilmasi gerektigi sonug-
larina varildi.
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