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OzZET

Konjenital kalp hastaliklarinin ~ tanisinda  segmental
yaklagim (segmental analiz), degderli bir tani araci olarak
kabul gérmiig olup, O&zellikle compleks kalp anomalilerinin
eslik ettigi heterotaksi sendromlarinin irdelenmesini kolay-
lagtirmaktadir. Heterotaksi sendromlari ve kalp malpozi-
syonlan tim kalp malformasyonlari yaninda dligiik bir
orana sahip olmakla birlikte, bu sendromiarda atriyumlar
izomerik morfolojiye sahip olabilmektedir. Atriyal segment
ve bu segmentin konneksiyonlari, kalp  malfor-
masyonlarinin  ¢ogunun  morfolojik  tanisi  ve patofiz-
yolojisinin agiklanmasinda ¢ok énemli anahtar rol oynadigi
igin, visero-atriyal situsun dogru olarak tanimlanmasi ge-
rekir.  Aspleni ve polispleni, heterotaksi sendromunun
komponentleri olarak siklikla konoturunkal ve atriyo-vent-
rikiiler septal malforma syonlara eglik ederler. Heterotaksi
sendromu olan yenidoganda aspleni en ©&nemli mortalite
nedeni olup erken tani ve tedavi gerektirir. Visero-atriyal
situs ile heterotaksi sendromu bazi non-invazif ydntem-
lerle  kolayca  tanimlanabilmektedir. Bunlar,  penetran
gbgis radyografisinde brons situsunun belirlenmesi ile,
karin ultrasonografisi veya ekokardiyografide karin blyiik
damarlarinin  seyirpaternlerinin  g6sterilmesidir.

Anahtar Kelimeler: Segmental analiz, Heterotaksi,
Kalp malformasyonlari
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Son yillarda cok sayida yeni konjenital kardiyak
malformasyonlarin tanimlanmasi, 6zellikle kompleks
anomalilerin ve heterotaksili vakalarin sinif-
landiriimasinda ve terminolojisinde karigikliga neden ol-
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SUMMARY

Segmental approach (segmental analysis) to the
diagnosis of congenital heart disease is widely accepted
as a valuable way of logical mind and especially faculta-
tive in the analysis of heterotaxy syndromes that are
usually accompanied by complex cardiac malformations.
Definition of viscero-atrial situs and connections of either
lateralized or isomeric atrial bear great importance even
though the heterotaxy syndromes constitute only a small
percentage of all congenital heart malformations, since
the atrial segment and its connections play a key role in
the morphologic diagnosis and in the explanation of the
physiology of most cases with heart malformations. As
the components of cardio-splenic syndromes, asplenia
and polysplenia frequently accompany the conotruncal
and atrioventricular septal malformations and splenia is a
major factor in the mortality of newborn with heterotaxy
syndrome, requiring an early and accurate diagnose. He-
terotaxy could be readily diagnosed by non-invasive me-
thods such as penetrated chest radiograms revealing
bronchial situs combined with ultrasonography or echo-
cardiography showing the major abdominal vascular pat-
terns.

Key Words: Segmental analysis, Heterotaxy,
Heart malformations
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mustur. Iki boyutlu ekokardiyografinin kullaniimaya
baglanmasindan sonra gelistirilen sistematik (1) ya da
segmental (2-4) analiz metodu, bu sorunun c¢éziimlen-
mesinde biiylik kolaylhk saglamigtir. Ameliyat 6ncesi
kardiyak morfoloji ve fizyolojinin, 6zellikle atriyal situs
ve sino-atriyal nodus o6zelliklerinin dogru olarak tesbit
edilmesi, cerrahi girigsimin tipini ve basarisini belirle-
mektedir. Kompleks anomalilerin biyiik oranda eslik
ettigi heterotaksi sendromlarinda, splenik disfonksiyon
veya aspleni nedeniyle ortaya cikan yiliksek mortalite,
erken ve dogru taninin ve erken palyatif cerrahi gi-
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risimin yantsira, infeksiyon proflaksisinin de énemini ar-
tirmaktadir.

Kardiyak anomalinin ¢6zimlenmesinde segmental
yaklasimda anahtar rol oynayan atriyal situs ve morfo-
lojinin gerek patolojik, gerekse klinik dizeyde belirlen-
mesinde Kkarsilasilan guglikler, atriyumlarin embriyoge-
nozinde sag ve sol atriyumu belirleyen faktdrlerin kesin
olarak bilinmemesine baglhdir. Bu makalede, oldukg¢a
tartismali olan embriyolojik teoriler Uzerinde durulmaya-
cak, klinik non-invazif yontemlerle visero-atriyal situsun
ve kardiyak morfolojinin belirlenmesine yer verilecektir.

SEGMENTAL ANALIZ

Kalbin morfolojik ve segmental anatomisinin an-
lagiimasina dayanan bu metod ile kalp, U¢ ana, iki
birlestirici segment halinde incelenir (3,4). Ana seg-
mentler atriyumlar, ventrikiller ve buylik damarlar;
birlestirici segmeniler ise atriyo-ventrikiler kanal ve in-
fundibulum (conus arteriosusj'dur. Her bir kalp tipi igin
atriyum, ventrikil ve buyuk arter, kan akimi yoénlne
gore kaydedilen segmental setin uyeleridir. Bu seg-
mental set {Atriyum, Ventrikdl, Blyuk arter} kombi-
nasyonu ile gdsterilir. Her bir segmental sette birinci si-
ra visero-atriyai situsu, ikinci sira ventrikil situsunu
(veya loop'unu), Uguncli sira buyuk arterlerin situsunu
gosterir  (5).

1. Visero-Atriyal Situs: Atriyumlarm birbirine
gore konumu 3 degisik sekilde olabilir (Tablo 1):

a. Situs solitus: Morfolojik sag atriyum sagda,
morfolojik sol atriyum solda (normal yerlesim). Nadir
vakalar disinda, bu tip atriyal situsta karaciger karin
boslugunun saginda, dalak solunda, ana bronsglarin
uzunlugu normaldeki gibidir (daha uzun olan ana brons
ve 2 loblu akciger solda, kisa olan ana brons ve 3 lo-
blu akciger ise sagdadir).

b. Situs inversus: Normaldeki yerlesimin ayna
hayali sézkonusudur. Yani, morfolojik sag atriyum sol-
da, morfolojik sol atriyum sagdadir. Nadir vakalar disin-
da, karaciger karin boslugunun solunda, dalak saginda-
dir. Ana brong paternleri ise normaldekinin ayna hayali
seklindedir (kisa olan ana brons ve 3 loblu akciger sol-
da, uzun olan ana brons ve 2 loblu akciger sagda
yerlesmistir).

c. Situs ambiguus: Atriyal situs belirsizdir. Bu
durumda atriyal izomerizm sdézkonusudur. Yani, her iki
atriyum morfolojik sag atriyuma benzer (sag atriyal izo-
merizm) veya her ikisi de sol atriyuma benzer (sol
atriyal izomerizm). Karaciger ¢ogunlukla orta hatta (si-
metrik) ve normalden buyUktur veya sol lobu dalak lo-
juna dogru uzanmaktadir. Sag atriyal izomerizmde %82
oraninda aspleni goérulurken, sol atriyal izomerizmde
%70 oraninda polispleni goérilmektedir (6,7). Bu vaka-
larda genellikle ana bronslar da izomeriktlr. Diger bir
deyimle, kural olarak sag atriyal izomerizmde her iki
ana brons kisa ve her iki akciger 3 loblu, sol atriyal
izomerizmde ise her iki ana brons uzun ve iki akciger
de 2 lobludur.
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Tablo 1. Ana kardiyak segmentier ve her bir segmentin
degisik durumlarina karsilik gelen segmental set olasi-
liklari

Ana segment Olasihk Segmentai set
Solitus {S, -, ~(
Atriyum inversus fk-H
Ambiguus {A -, -)
D-Loop i-, D,
Ventrikil L-Loop i-, D,-!
X (primitif ventrikdil) E x, 4
Solitus-normal iligkili i-, -, Sl
inversus-normaliligikili H- 1
Blylk Arterler Transpozisyon 1-, -, DL}
Malpozlsyon i-, -, D/L/IA}
Trunkus f-, - X|

2, Ventrikti Situsu (Loop'u): Gebeligin 22-23.
gunlerinde kardiyak tup saga dogru kivrilir (8) (Sekil 1).
Sonucta sag ventrikii sagda, sol ventrikii onun solunda
yerlesir (D-loop ventrikii), Kardiyak tiip sola dogru ki-
vrilisa ventriklii yerlesimi normaldekinin ayna hayali
seklinde olur (L-loop ventrikli). Bazen de embriyolojik
defekt sonucu tek bir ventrikli olusur (primitif ventrikui
veya indéterminé loop, X ile gdsterilir).

3. Biyiik Arterlerin Situsu:

a. Buyuk arter-ventrikil iliskisi normal oldu-
gunda (aort morfolojik sol ventrikli ile, pulmoner arter
morfolojik sad ventrikui ile iligkili ise) su iki durumdan
biri sézkonusudur.

i. Solitus-normal iligkili bayuk arterler (S): Fron-
tal planda kapak duzeyinde aorta, ana pulmoner arte-
rin sagindadir.

D-Loop L-Loop

TA

SV gV

SpV Sl ¥

Sekiit.  Kardivak loop chisums
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0. Inversus-normal iiigkiii buyuk arterler (l): Aor-
ta ayni plan ve dizeyde puimoner kapagin solundadir.

b. Buyuk arter-ventrikil iliskisi anormal oldu-
gunda, transpozisyon, malpozisyon veya trunkus du-
rumlarindan biri sézkonusudur:

i. Transpozisyon: Puimoner arter sol, aort sag
ventiikdl ile iligkilidir.
+ D-transpozisyon: Aort, kapak duzeyinde pui-
moner arterin sagindadir.
* L-transpozisyon: Aort, kapak dizeyinde pui-
moner arterin solundadir.
it. Malpozisyon: Ozellikle cift cikish ventrikiil ve

tek ventrikil gibi anomalilerde sdzkonusudur.
Malpozisyon 3 sekilde olabilir:

+ U-malpozisyon: Frontal planda kapak du-
zeyinde aort, puimoner arterin sagindadir.

e L-malpozisyon. Ayni plan ve dizeyde aort,
puimoner arterin solundadir.

* A-malpozisyon: Ayni plan ve diizeyde aort
puimoner arterin dnundedir.

iii, Trunkus arteriosus: Ventrikal ile iligkili tek
blylk damar oldugundan X ile ifade edilmigtir.

Her bir konjenital kalp anomalisi, 3 ana kardiyak
segmentin situslarinin kombinasyonu seklinde tanimla-
nabilir. Buna goére {S,D,S}, visero-atriyal situs solitus,
D-loop ventrikiil ve solitus-normal iligkili buyuk arterleri,
yani normal kalbi tanimlamaktadir. jl,L,lj, visero-atriyal
situs inversus, L-loop ventrikil ve inversus-normal
iligkili buylk arterleri, bir baska deyimle situs inversus
totalisi tanimlamaktadir. BAT {S.L.LJ veya BAT fl,D,D),
blylk arterlerin L-transpozisyonunu (veya "corrected"
transpozisyonunu), BAT (S,D,D| veya BAT fl.l.L},
buyiik arterlerin D-transpozisyonunu, BAM jA.L.Lj,
CCSgV, PS: Visero-atriyal situs ambiguus, L-loop vent-
rikil, buyuk arterlerin L-malpozisyonu. c¢ift ¢ikisli sag
ventrikil ve puimoner stenozu tanimlamaktadir.

Transpozisyon veya malpozisyon segmental setin
énlinde, ek anomaliler ise sonunda sdéylenmektedir (5).
Bu sistemik yaklasim ile ¢6zimlenemeyecek kompleks
kardiyak anomalinin bulunmadigi bildiriimektedir (5,9).

Segmental yaklagimda, konjenital kardiyak anoma-
linin segmental setleri ayni zamanda, atriyo-ventrikller
(AV) ve ventrikilo-arteriyel (VA) konkordans ve diskor-
dans kavramlarina da aciklik getirmekte ve bunlari sis-
tematiza etmektedir. Gerek (S,D,S| setinde (normal
kalp), gerekse (l,L,I] setinde (situs inversus totalis) AV
ve VA konkordans mevcuttur (iki konkordans). Bu iki
durumda her bir atriyum kendi ventrikuline agilmakta,
morfolojik sag, ventrikil puimoner artere, morfolojik sol
ventriklil ise aorta acilmaktadir. BAT {S,D,D) setinde
(D-transpozisyon) AV konkordans, VA diskordans var-
dir (tek diskordans). Burada ise her bir atriyum kendi
ventrikiline agilmakla birlikte, morfolojik sag ventri-
kulden aorta, morfolojik sol ventrikilden puimoner arter
¢tkmaktadir. Situs inversuslu vakalarda goérilen BAT
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jl.L.Lf'de ayni durum sdzkonusudur. Buna karsilik BAT
{S.L.Lf segmental setinde AV diskordans adeta VA
diskordans ile duzeltilmistir (iki diskordans). Pratik ola-
rak bir segmental sette iki konkordans veya iki diskor-
dans varsa normal (veya duzeltilmis) fizyoloji, tek kon-
kordans veya diskordans varsa transpozisyon fizyolojisi
s6zkonusudur. Atriyal izomerizm durumlarinda ise ¢o-
gunlukla tek (common) atriyum, tek ventrikil, veya tek
atriyo-ventrikiler kapak anomalilerinden biri veya birka-
¢! birlikte bulundugundan, konkordans veya diskordans
kavramlari sik kullaniimamaktadir.

KALBIN EKSTERNAL ORGANIZYONU

Kalbin g6gus boslugundaki pozisyonunu ve apeksin
yoénuni tanimlayan levokardi, dekstrokardi ve mezokaidi,
kalbin segmental yapilanmasindan tamamen ayridir ve
apeksin malpozisyonu ile internal yapilanma birbirini etki-
lemez (5). Ornegin ventrikiiler inversiyon ile birlikte levo-
kardi, dekstrokardi veya mezokaidi bulunabilir. Normalde
kalp sol gégus boslugunda ve apeks soldadir (levokardi).
Visero-atriyal situs inversus veya ambiguus seklinde ise
levokardi patolojiktir (izole levokardi).

Kalp g6gus sag tarafinda yerlesmis ve apeks sagda
ise buna dekstrokardi denir. Visero-atriyal situs inversus
durumunda dekstrokardi ve L-loop ventrikil varsa buna
situs inversus totalis denir. Visero-atriyal situs solitus
veya ambiguus durumuna karsilik dekstrokardi varsa,
bunlara da izole dekstrokardi denir. Kalp gégus boslugun
da orta hatta yerlesmis ise mezokardi terimi kullanilir.

Embriyonik ddnemde kardiyak "looping" ve "septa-
syon* tamamlandiktan sonra normal kalp apeksi goégus
boslugunun sagindan normal yeri olan sola dogru gé¢
eder (pivoting). Situs solitus-dekstrokardi (izole dekstro-
kardi), kalbin bu normal sola dogru gé¢liinin olamamasi
fle aciklanmaktadir (10,11). izole levokardide ise situs
inversus ile birlikte kalbin normal saga dogru gdégunin
olamamasi suglanmaktadir (10,11).

Kardiyak malpozisyonlar primer genetik veya kar-
diyak embriyolojik nedenlere bagl olabildigi gibi, sekun-
der nedenlerle de olusabilir (Tablo 2).

Tablo 2. Dekstrokardinin siniflandirmasi

Dekstrokardi
1. Primer:
A. Situs inversus ile (Situs inversus totalis)
B. Situs solitus ile (izole dekstrokardi)
C. Situs ambiguus ile (izole dekstrokardi)
2. Sekonder:
* Konjenital diyafragma he rnis i/fevan trasyon u
*Sag akciger agenezisi/nipoplazisi
"Pnémotoraks
*Scimitar sendromu
*Hemivertebra
*Gogls 6n duvari defektleri (Cantrell sendromu)
*Complet thorasic ectopia cordis
'‘Siamese ikizleri
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izole dekstrokardi ve izole levokardi vakalari he-
men daima major intrakardiyak anomali ile birliktedir
(12-15). Bu hastalarda esglik eden aspleni veya polis-
pleni gibi kardiyo-splenik sendromlar ise yaklagik %80
oranindadir (12). Buna karsilik, situs inversus totalis
vakalarinda konjenltal kalp anomalisi insidensi normal
insanlardaki kadardir (16). Bir baska deyisle, kalp
apeksi mide fundus gaz golgesi ile ayni tarafta ise
kompleks konjenital kalp anomalisi insidensi disiik,
apeks mide gaz golgesinin kargi tarafinda ise yiiksektir
(17).

VISERAL HETEROTAKSI
SENDROMLARI (Kardiyo-Splenik
Sendromlar, Atriyal izomerizm)

Heterotaksi, akciger, karaciger, dalak vena cava gi-
bi bazi karin organ ve venlerinin anormal simetrisi ile
birlikte, kalbin degisik segmentleri arasinda situs diskor-
dansidir (8). Bu hastalarda dalak hemen daima etkilen-
migtir. Dalakta goriilebilecek anomaliler Tablo 3'de
ozetlenmisgtir.

Asplenik hastalarda kural olarak bilateral 3 loblu
akciger ve bilateral epiarteriyel (arteriistii) bronsun far-
kediimesi (Sekil 2A) cift sag taradik (18) ve sag akciger
izomerizmi (19) terimlerini dogurmustur. Asplenik vaka-
larda siklikla ipsilateral atriyum ile birlegsen bilateral sis-
temik ven6z konneksiyonun (vena cava inferior ve ve-
na hepaticalar) ve bir sistemik ve ne total anormal pul-
moner vendz doniisiin goézlenmesi, sol atriyumun va-
rolmadigi goriisiine yoi acarken, "sag atriyal izomerizm"
terimini dogurmustur (20).

Tablo 3. Heterotaksi vakalarinda dalak anomalileri

Heterotaksi vakalarinda dalak %
Aspleni (dalak yoklugu) 53
Polispleni (dalak iki veya daha ¢ok loblu) 42
Tek sag tarafl dalak* 5

Normal yap!i ve yerlesimli dalak (nadir)

*

Atriyal izomerizm bulgulariyla birlikte kalp solda, akcigerler ise
solitus, inversus veya simetrik olabilir (8).

Sekil 2A. Sag atriyal izomerizm

Polisplenik hastalarda ise bilateral 2 loblu akciger
(Sekil 2B) ve bilateral hipoarteriyel (arteralti) bronsun
yiiksek oranda olmasi, "sol akciger izomerizmi" terimi-
nin kullanilmasina yolagmistir. Bu hastalarin bir kismin-
da sag atriyal apendiksin sol atriyal apendikse benze-
mesine ek olarak, siklikla vena cava inferior hepatik
segmenti yoklugu ve pulmoner venlerin ipsilateral dre-
naji "bilateral sol taradik" (21) kavraminin temelini
olusturmustur. Son yillarda sag atriyal izomerizmi ol-
dugu halde asplenik olmayan (22), sol atriyal izomeriz-
mi oldugu halde polisplenik olmayan (22,23) vakalarin
bildirilmesi nedeniyle heterotaksi sendromunun tanim-
lanmasinda "atriyal izomerizm" terimi daha ¢ok kabul
gormektedir.

Heterotaksi Tanisinin Onemi: Konjenital kalp has-
taliklann iginde heterotaksi vakalarinin prevalansi %0.8
olarak bildiriimekle (8) birlikte, tanisi 6nemlidir ¢linkii:

1. Sag ve sol atriyal izomerizm biiyiik oranda
kompleks kardiyak anomalilerle birliktedir.

2. Sag ve sol atriyal izomerizmde sistemik venle-
rin farkh anormal paternleri, tani koydurucu
oranda birlikte bulunabilir.

3. Sag atriyal izomerizmde esglik eden kardiyak
anomali genellikle daha agir oldugundan morta-
litesi daha yiiksektir (6).

4. Pulmoner stenoz sag atriyal izomerizmde daha
yiksek oranda bulunur ve adi palyatif tedavisi
gerekebilir.

5. Aspleni tanisi konuldugunda, hasta buna bagh
olarak geligebilecek sepsisten korunabilir.

6. Sino-atriyal nodusun yerlegsimi bu hastalarda
genellikle anormaldir, ayrica sag ve sol atriyal
izomerizmde farkh patolojik durumlar s6zkonu-
sudur. Bunlara bagh olarak klinikte farkli ritm
bozukluklari goriliir.

7. Sol atriyal izomerizm vakalarinin gogunda azi-
gos veya hemiazigos devamliligi gosteren "ve-
na cava inferior suprahepatik segrnent yoklugu"
bulundugundan, kardiyak kateterizasyon oncesi
bu taninin bilinmesi, femoral yerine aksiller ve-

Sckil 2B. Sol atriyal izomerizm
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nin kullanilmasi yoluyla islemi kolaylastiracak-
tir.

8. Sag atriyal izomerizml olan hastalarda yiiksek
oranda anormal pulmoner venéz doniis ano-
malisi beklendiginden, anjiyografi 6ncesi ve sag
atriyal izomeiizm oldugu bilinen hastada bu
anomalinin tanisina yoénelik enjeksiyonlar yapi-
lacaktir.

KLINIK BULGULAR: Sag atriyal izomerizm va-
kalarinda pulmoner stenoz (PS) veya pulmoner atrezi
ile birlikte genis ventrikiiler septal defekt (VSD) veya
tek ventrikiil anomalisi gok sik eslik ettiginden, syanoz
kuraldir (8). Bu vakalarda duyulan sistolik utiirim ge-
nellikle pulmoner stenoza aittir. Utiiriim duyulmuyor
veya devaml (iitliiriim karakterinde ise pulmoner atrezi
disiinilmelidir (8). Sol atriyal izomerizmde ise eglik
eden kalp anomalisinin degiskenligi nedeniyle klinik bul-
gular da degiskendir. Pulmoner atrezi veya total anor-
mal pulmoner ven6éz doniis bu grupta daha az goriil-
diigiinden, klinik bulgular da genellikle daha hafiftir (8).

EKG BULGULARI

* Situs solituslu vakalarin %90'inda P dalgasi
aksi normaldir (0-90°) (8).

* Situs inversuslu vakalarin %90'inda P dalgasi
aksi 90°'dan biiyiiktir (8).

e Sag atriyal izomerizm bulunan vakalarin tama-
minda sinis ritmi mevcuttur.

Bazilarinda siniis nodu duplikasyonu bulgulan ola-
bilir (24).

e Sol atriyal izomerizmde sinus nodu olmayabilir,
hipoplazik olabilir veya alt atriyal yerlesimlidir.
Bunlara bagh olarak atriyo-ventrikiiler nodal
ritm, superior P dalgasi aksi (0°-(180°)), P dal-
gasi aksi sapmalari, AV blok goriilebilir. A-V
blok sag atriyal izomerizmde goriilmez.

TELERADYOGRAFi BULGULARI: Dekstrokardi,
mezokardi gibi kardiyak malpozlsyonlar ile diger kar-
diyak anomalilerin radyolojik 6zelliklerini belirlemede
yardimcidir. Sag atriyal izomerizmde genellikle kalp nor-
mal bilyiikliikte veya normalden kiigiik ve akcigerler oli-
gemiktir. Kardiyomegali varsa eslik eden A-V kapak
yetmezligi disiiniilmelidir. Karacigerin simetrik yerlesimi
ve mide fundus gazinin ektopisi faikedilebilir. Kardiyo-
splenik sendromlarda midenin sahip oldugu uzun
omentum nedeniyle mide gazi siklikla goriilmez veya
degisik pozisyonlardadir (25). Polipsyenide radyolojik
bulgular esglik eden kalp patolojisine gore degiskenlik
goOsterir. Lateral goégiis grafisinde VCI golgesinin olma-
masi sol atriyal izomelizm igin ipucu verebilir (26).

PENETRAN GOGUS GRAFiSi BULGULARI:
125-140 kilovolt, viicut kitlesinin biiyiikliigiine gore
degismekle birlikte ortalama 2 miliamper-sn (mAs) ile
ozel filtre kullanilarak supin pozisyonda cekilen gogiis
grafilerinde (27) ana bronslar incelenir (Sekil 3). Bu
yontemle ana brons paternleri vakalarin %95'inde dog-
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Sekil 3. Brons uzunlugu 6lglimi ve izomerizm tayini

ru olarak belirlenebilmektedir (27). Normalde karina ile
brong dallanma noktasi arasi olgiildiigiinde (X ve Y),
sol ana brons daha uzun bulunur. iki ana brons uzun-
lugunun birbirine orani <1.5 ise bronglar izomeriktir
(27). Sag ve sol brons izomerizmi ayiriminda ise bronsg
uzunlugu (b) ve trakea genigligi (t) kullanilarak eger
[0.292b-0.492t-2.85] fonksiyonu pozitif ise sol, negatif
ise sag bronsiyal izomerizm sonucu c¢ikarilmaktadir
(Sekil 3 ve Resim 1) (27). Atriyal izomerizmi olan va-
kalarda nadiren bronsglar izomerik olmayabilir (bronkoa-
triyal diskordans) (6,28).

KARIN ULTRASONOGRAFISIi: Son yillarda ya-
pilan splenik ultrasonografi (USG) caligmalarinda
(29,30) dalak anomalilerinin gosterilmesinde USG'nin
giivenli ve dogru bilgi verdigi bildiriimektedir. Viseral he-
terotaksi vakalarinin %60'inda karaciger ya orta hatta
yerlesmekte veya sol lobu orta hattin soluna, dalak lo-
juna dogru uzanmaktadir (8). Boyle bir durumda splenik
radyoniiklid sintigrafi yapildiginda, dalak lojunda goériilen
radyoaktif madde birikiminin kesin olarak dalak veya
karacigere ait oldugu soylenememektedir. Bu nedenle
iki organin ayirirminda karin USG'si daha giivenli sonug
vermektedir.

EKOKARDIYOGRAFI: Teorik olarak atriyal
apendiksleri ve bunlarin atriyumlarla konneksiyonlarini
konvansiyonel ekokardiyografi ile gostermek miimkiin-
dir (8). Ancak, apendikslerin heterotaksi sendrom-
larinda genellikle beklenen yerlerinde olmamasi, siklikla
dekstrokardi durumlarinda akcigerin kalp ile gogiis 6n
duvar arasina interpozisyonu, yalanci pozitifik ve ya-
lanci negatiflik oraninin yiiksek olugsu nedenleriyle
apendiks morfolojisi, dolayisiyla atriyal izomerizm bu
yontemle direkt olarak belirlenememektedir (6,25). Bu-
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Resim 1, Penetran g6gus graftienncle brons paternleri

Resim 1A, Normal patern

Resim 1C. Sag brons izoinerizmi

nunla birlikte, visera! heterotaksi senoTomlarinda abdo-
minal aort ve VCl'un vertebral kolon ile iliskisinden
kaynaklanan degisik seyir paternleri. sag ve sol airiyai
izomerizm ayirimini nadir istisnalar disinda mimkuin kil-
maktadir {8,25,31,32). 12,verfebra hizasinda vertebral
kolona goére kisa eksende alman kesitlerde, normal in-
sanda (sltus solitus) abdominal aort vertebral kolonun
solunda, VCI ise sagindadir. Situs inversusta bu duru-
mun tersi sézkonusudur. Bu iki durumda lateraiize olan
damarlar atriyal Izomorizmde vertebral kolonun ayni ta-

Resim 1B, Bronsiyal inversus

Resim 1D. Sol brons i1zomerizmi

rafinda yeralmakta, sag atriyal izomerizmde VCI aortun
6nlinde, sol atriyal izomerizmde ise abdominal blylk
ven (genellikle azigos veya hemiazlgos) aortun arka-
sinda bulunmaktadir (Sekil 4 ve Resim 2). Bu y6ntem,
atriyal situsun belirlenmesinde en glvenilir non-invazif
yéntem olmaya devam etmekte, elde edilen veriler
brons patemi ile dogrulandiginda atriyal izomerizm tani-
si nadir istisnalar disinda kesinlesmektedir (6,25,31).

Atriyal izomerizm saptanan hastada ekokardiyo-
grafi ile, azigos veya hemiazigos devamliligi goésteren

T Klin Kardiyoloji 1994, 7
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Sekil4. Abdominal aort-VCi iliskisi

U T F.PEDTATRIK XamDIYOLOGJ] HRE?7?T? TEF maa O

Resim 2. Karin aortu-VC iliskisinin ekokardiyografik gorinimi
IVC: Inferior Vena Cava, Ao: Aorta,
Az: Vena Azigos, S: Vertebra

Resim 2A. Normal iliski

U.T.F PEDIATRIK KARDIYOLOJI HRaTT? SF Wxkée OR-22

Resim 2C. Sag izomerizm

Tiirk J Cardiol 1994, 7

VCIi suprahepatik segmenti yoklugu ile birlikte, hepatik
venlerin atriyuma VCl'dan ayri olarak acildiginin belir-
lenmesi sol atriyal izomerizm bulgusudur ve sag atriyal
izomerizm olmadigini kesin olarak gosterir (6,25). Sol
atriyal izomerlzmde %80 oraninda gorilen bu vendz
anomali ile sag atriyal izomerizmde %64 oraninda go-
rilen bir sistemik vene anormal pulmoner vendéz donus
(8), sirasiyla sol ve sag atriyal izomerizm tanilarini
dasunddarar.

HEMATOLOJIK BULGULAR: Periferik kan yay-
masinda eritrositler icinde parlak koyu renkli inkliz-
yonlar olarak goérilen ve splenik agenezi veya hipo-
fonksiyonun iyi bir gostergesi olan Howell-Jolly (Resim
3) ve Heinz cisimcikleri (33), Sag atriyal izomerizmi ve
asplenisi saptanan hastada aspleni tanisini kesinlestir-
mektedir.

ESLIK EDEN KALP ANOMALILERI: Tek AV
kapak, hipoplastik ventrikil veya tek ventrikll, gift ¢i-
kish sad ventrikll, pulmoner arterde degisik derecelerde

Resim 2B. inversus

9.T F PEDIATHIN «aRBITOLOSI

Resim 2D. Sol izomerizm
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Resim 3. Asplenik hastalarin eritrositlerinde Howell-Jolly cisim-
cikleri

obstriikksiyon gibi anomaliler sag atriyal izomerizmde
daha sik olmak lizere, viseral heterotaksi sendromu
olanlarda %80'e varan oranda goriilebilir (5,8,12).

intakt VCI, tavansiz koroner siniis, bir sistemik
vene anormal piilmoner ven6z doéniis, A-V kanal de-
fekti, cift cikish sag ventrikiil veya transpozisyon (bilate-
ral veya subaortik konus ile birlikte), pulmoner stenoz
veya atrezi bulunan hastalarda sag atriyal izomerizm
ve aspleni arastirilmahdir (8).

VCI suprahepatik segment yoklugu ve azigos/he-
miazlgos devamliligi, atriyuma total veya parsiyel anor-
mal vendz doniis, komplet veya parsiyel A-V kanal de-
fekti, cift cikish sag ventrikiil (subaortik konus olmaksi-
zin) bulunanlarda sol atriyal izomerizm ve polispleni
arastiriimalidir (8).

TANI

1. Teleradyogramda dekstrokardi, mezokardi,
izole levokardi veya situs inversus tesbit edilen
vakalarda,

2. PS, A-V kanal defekti, azigos veya hemiazigos
devamliligi gosteren VCI suprahepatik segment
yoklugu, pulmoner ven6z doniis anomalileri
veya A-V blok, atriyal ekstranodal ritm gibi
aritmilerin eslik ettigi tek ventrikil, cift cikigh
ventrikiil veya biiylk arter transpozisyonu olan
hastalarda asagidaki inceleme ve yorumlar ya-
pilmahdir:

* Penetran Gogiis Grafisi: Brons situsu belirlenir.

* Karin Ultrasonografisi: Abdominal biiyiik damar
paterni belirlenir, dalak ve karacigerin
yerlesimi, aspleni ve polispleni varligi arastirilir,
aspleni varsa periferik kan yaymasinda eritro-
sitlerde inkliizyon cisimcikleri aranarak tani
teyid edilir.

e Bu bulgulara dayanarak, segmental analizde
ilk segment olan atriyumlarin situsu belirlenir.

« iki Boyutlu Ekokardiyografi: Ventrikiil ve bilyiik
arter segmentelirin morfolojik 6zellikleri ve si-
tuslari yanisira her ilic segmentin birbiriyle oian
konneksiyonlari, varsa ek anomaliler tanimla-
nir, dopler ekokardiyografi bulgulan kaydedilir.

* Kateter-anjiyografi: Kompleks olan veya eko-
kardiyografi ile ¢oziimlenemeyen anomalilerin
aydinlatilmasi amaciyla uygulanir.

* Elde edilen verilerle kalbin segmental kodla-
masi yapilarak segmental set olusturulur. Eslik
eden anomaliler segmental setin sonuna ekle-
nir.

TEDAVI

Atriyal izomerizmi olan vakalarda tedavi bigimini,
eslik eden kalp anomalisinin tipi belirler. Sol atriyal
izomerizmi olan hastalarin bazilarinda kardiyak lez-
yon olmadigi icin ameliyat gerekmez. Ayrica, bunlar-
da genellikle sag atriyal izomerizme gore daha basit
kardiyak anomaliler eslik ettiginden, tiim diizeltme
sansi daha yiiksektir. Sag atriyal izomerizm vakala-
rinda ise daha erken yaslarda g¢ogunlukla palyatif te-
davi gerekmektedir (6). Bebekliginde medikal tedavi
gerektiren genel durumu kétii ve syanotik olan va-
kalar, hemen daima sag izomerizmi olanlardir ve ge-
nellikle agir pulmoner darlik veya obstriiksiyonlu pul-
moner ven6z doniis anomalisi bulundugundan, pros-
taglandin tedavisi ve sistemik-pulmoner sant gerekti-
rirler (6).

Basarili bir korrektif cerrahi sansina sahip olan
hastalar, biventrikiiler A-V konneksiyonu olanlardir.
Bunlarda bile eslik eden malformasyonlar tiim diizelt-
meyi engelleyebilir. Univentrikiiler A-V konneksiyonu
olan hastalarda ise Fontan ameliyati ve modifi-
kasyonlari gibi palyatif cerrahi tedaviler uygulanmakta-
dir (6).

Aspleni tanisi konuldugunda antibiyotik profilaksisi
verilmelidir. Ozellikle kapsiilli mikroorganizmalarla or-
taya cikan infeksiyonlara karsi immun reaksiyonda da-
lagin rolii iyi bilinmektedir. Asplenik hastalar 6zellikle ilk
aydan sonra, kalp hastaligindan daha ¢ok aspleni ne-
deniyle ortaya cikan sepsisten kaybedilmektedir (34).
Daha biiyiik asplenik ¢cocuklar da IgM ve IgE eksikligi
nedeniyle pnémokok asisina suboptimal cevap verirler
(35). Bu nedenle hayatin ilk 6 ayinda gram (+) ve
gram (-) bakterilere etkili amoksisilin 2x125 mg, daha
biiyiik gocuklarda oral penisilin 2x200.000 U, erigkinde
ise hayat boyu penisilin proflaksisi 6nerilmektedir (8).
Serolojik testlerle uygun cevap alindiginda pnémokok
ve hemofilus influenza asilarinin yapilmasi ve her 5 se-
nede bir tekrari 6nerilmektedir (35).

T Klin Kardiyoloji 1994, 7
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