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Supraventrikiiler Tagikardi ile Bagvuran
Konjenital Olarak Diizeltilmis Biiyiik Arter
Transpozisyonu Olgusu

The Case of Congenitally Corrected
L-Transposition of the Great Artery
Presenting with Supraventricular Tachycardia

OZET Konjenital olarak diizeltilmis biiyiik arter transpozisyonu atriyoventrikiiler ve ventrikiiloar-
teriyel diskordans ile karakterizedir. Cogu olgu eslik eden kardiyak anomaliler nedeniyle erken ¢o-
cukluk déneminde tani alir. Nadir olarak tek basina bulunur ve tanis1 ge¢ konulur. Burada, 4.5
yasinda gogiis agrisi nedeniyle bagvuran, EKG’de Wolff-Parkinson-White sendromu ve supraven-
trikiiler tasikardi saptanan, bagkaca ek bir anomalinin eslik etmedigi, konjenital olarak diizeltilmis
biiyiik arter transpozisyonu olgusu sunulmustur. Wolff-Parkinson-White sendromunun yapisal
kalp anomalileriyle birlikte olabilecegi akilda tutularak, bu hastalarin, fizik inceleme ve EKG bul-
gular eslik eden yapisal kalp anomalisini diigiindiirmese de rutin olarak ekokardiyografik degerlen-
dirmelerinin yapilmas: faydalidir.

Anahtar Kelimeler: Wolff-Parkinson-White sendromu; ekokardiyografi;
biiyiik damarlarin l-transpozisyonu

ABSTRACT Congenitally corrected transposition of the great artery is characterized with atrio-
ventricular and ventriculoarterial discordance. Frequently patients are recognized in early childho-
od because of associated cardiac anomalies. Rarely, this anomaly may be isolated and diagnosed
later in life. A 4.5 year-old patient presenting with chest pain, supraventricular tachycardia and
Wolff-Parkinson-White syndrome, diagnosed as isolated congenitally corrected transposition of
the great artery is discussed. Since Wolff-Parkinson-White syndrome is frequently associated with
other structural heart defects, these patients should be echocardiographically evaluated eventho-
ugh the physical examination and ECG findings do not point out to cardiac anomalies.

Key Words: Wolff-Parkinson-White syndrome; echocardiography; transposition of great vessels
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onjenital olarak diizeltilmis biiyiik arter transpozisyonuna (atriyo-

ventrikiiler ve ventrikiiloarteriyal diskordans) tiim konjenital kalp

hastaliklar1 icinde %1’den daha az rastlanir. Genellikle ventrikiiler
septal defekt, pulmoner stenoz, pulmoner atrezi ve trikiispid (sistemik) ka-
pagin Ebstein malformasyonu gibi 6nemli intrakardiyak defektlerle birlik-
te goriiliir."® Nadir olarak tek bagina bulunur ve tani almadan erigkin yasa
kadar ulagabilir.>®> Ge¢ dénemde sistemik atriyoventrikiiler kapak yetersiz-
ligi ve sistemik ventrikiilde fonksiyon bozuklugu mortalite ve morbiditeden
sorumludur.?* Bu olgu raporunda supraventrikiiler tagikardi ile bagvuran, ek
anomalilerin eslik etmedigi konjenital olarak diizeltilmis biiyiik arter trans-
pozisyonu olgusu tartigilmigtir.
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IOLG:U SUNUMU

Dértbuguk yasinda kiz hasta gégiis agris: ve dudak
cevresinde morarma yakinmalari ile bagvurdu. Oy-
kiistinde seyrek gogiis agrisi yakinmas: diginda bir
ozellik yoktu. Bagvuru sirasinda ¢ekilen EKG’de
hiz1 300/dk olan dar QRS’li supraventrikiiler tasi-
kardi (SVT) tespit edildi (Resim 1). Hemodinamik
olarak stabil olan hastanin bagvurduktan yarim sa-
at sonra herhangi bir tedavi verilmeden siniis rit-
mine dondigi gorildd. Sintis ritmindeki
EKG’sinde sol aks sapmasi, kisa PR aralig: ve delta
dalgasi saptand: (Resim 2). Fizik muayenesi nor-
mal olup, oskiiltasyonda iifiirtim duyulmadi. Tele-

kardiyografisinde o6zellik yoktu (Resim 3).

RESIM 1: Hastanin gelis EKG'sinde dar QRS'li supraventrikiiler tasikardi
izlenmektedir.

RESIM 2: Hastanin sinis ritmindeki EKG'sinde kisa PR mesafesi, delta
dalgasi, genis QRS dikkati cekmektedir.

RESIM 3: Hastanin telekardiyogrami izlenmektedir.
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Ekokardiyografik incelemede viseroatriyal situsun
solitus oldugu izlendi. Soldaki atriyoventrikiiler
(AV) kapagin daha distalde yerlestigi ve kapagin
septal yaprak¢iginin septuma yapistigl goriildi
(Resim 4). Sistemik valf goérevi yapan bu kapakta,
yetersizlik akimi renkli Doppler ile kapaklarin 1.5
cm distaline uzandig i¢in hafif yetersizlik olarak
degerlendirildi. Bu bulgular atriyoventrikiiler dis-
kordansa isaret ediyordu. Aortun pulmoner arte-
rin 6niinde ve solda yer aldigi, solda yerlesen sag
ventrikiil yapisindaki kaba trabekiilasyonlu ven-
trikiilden ¢ikt181, pulmoner arterin ise sagda yer-
lesmis sol ventrikiil yapisindaki trabekiilasyonsuz
ventrikiilden ¢iktig: goriildii (Resim 5), diskordan
ventrikiloarteriyal iliski mevcuttu. Olguya konje-
nital diizeltilmis biiyiik arter transpozisyonu
(BAT) ve Wolff-Parkinson-White (WPW) sendro-
mu tanilar1 konuldu. SVT ataginin tekrarlamasini
6nlemek amaciyla oral propranolol 2 mg/kg/giin
baslandi. Antiaritmik tedavinin 9. ayinda yapilan
Holter tetkikinde giin boyunca 5 adet supraven-
trikiiler erken atim saptanirken SVT atag: izlen-
medi. Iki y1llik izlem siiresince hastada SVT atag1
gozlenmedi.

I TARTISMA

Konjenital diizeltilmis BAT seyrek goriilen bir do-
gumsal kalp hastaligidir. Bu patolojide ventrikiiler in-
versiyona biiyiik arterlerin transpozisyonu eslik eder.
Anatomik sag ventrikiil sistemik ventrikiil, anatomik
sol ventrikiil ise pulmoner ventrikiil gérevi yapar. Bu
nedenle normal dolagim fizyolojisi bozulmaz, fakat
sag ventrikiil ve trikiispid kapagin sistemik dolagima
karg1 caligmalari, uzun dénemde fonksiyonlarinin
bozulmasina neden olur. Eglik eden anomaliler ven-
trikiiler septal defekt, pulmoner stenoz veya atrezi,
degisen derecede yetersizlige neden olan trikiispid
kapak deformitesidir.!

WPW, en sik goriilen ventrikiiler preeksi-
tasyon formlarindan biridir. Atriyumlar ve ven-
trikiiller
aksesuar bir ileti yolu olusturarak SVT’yi kolay-

arasinda bulunan Kent Hiizmesi

lasgtirir. EKG’de ii¢ temel bulgunun olmas1 WPW
sendromu tanisini koydurur: kisa PR mesafesi,
uzamig QRS kompleksi, QRS kompleksinin bag-
langicindaki anormal delta dalgasi. WPW sen-

139



Canan AYABAKAN ve ark.

RESIM 4: Ekokardiyografide dort bosluk pozisyonunda, soldaki atriyoventri-
kuler kapagin septumun daha distaline yapistigi gériilmektedir.

LV: sol ventrikill, RV: sag ventrikl, IVS: interventrikler septum, TV: trikiispid
kapak, RA: sag atriyum, LA: sol atriyum, PV: pulmoner ven. Resimdeki ok trikis-
pid kapagin septuma yapisan kordasini isaret etmektedir.

dromu siklikla normal kalpte bulunursa da kon-
jenital kalp defektleri ile birlikte de goriilebilir.
En sik (%5-20) eslik eden kalp anomalisi, trikiis-
pid kapagin anormal gelisimi ile karakterize olan
Ebstein anormalisidir. Daha seyrek olarak ventri-
kiiler septal defekt, kardiyomiyopati, endokardi-
yal  fibroelastozis, aort stenozu, aort
koarktasyonu, atriyal septal defekt, Fallot tetra-
lojisi, trikiispid atrezisi ile birlikte bulunabi-
lir.67

Konjenital olarak diizeltilmis BAT’da ritm
problemleri sik goriiliir. Siklikla Koch i¢geninin
apeksinde bulunan, normal yerlesimli AV diigiim
ile birlikte aksesuar AV diigiim bulunur. Anterior
yerlesimli aksesuar AV diigiim, sag atriyal apen-
diksin agzina yakin, pulmoner-mitral fibroz de-
vamliligin lateral sinirinda yer alir. His hiizmesi
normal yerlesimli AV diigiimden degil, aksesuar
AV diigimden cikar ve fibroz trigondan gecer.
Pulmoner kapagin anteroseptal yaprakeiklar: ara-
sinda yer alir. Dallanmadan subpulmoner yerle-
simli sol ventrikiil ¢ikis yoluna dogru uzanir. Daha
sonra sola dogru (morfolojik sag ventrikiil) sag dal
kordon seklinde ayrilir, saga dogru ise (morfolojik
sol ventrikiil) sol dal yelpaze seklinde ayrilir. Da-
ha seyrek olarak her iki AV diigtimden de His hiiz-
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mesi ¢ikar ve distalde sag ve sol dallarda birlesir.
fleti sisteminin anatomisindeki bu farkliliklar ne-
deniyle en sik izlenen ritm problemi AV bloktur.
AV iletideki bozukluk ilerleyici karakterdedir ve
ileti sisteminin zamanla fibr6z dokuya doniistiigi
gozlenmistir.®

Konjenital olarak diizeltilmig BAT da aksesu-
ar yola bagli SVT, AV ileti bozukluklarina gére da-
ha az siklikta goriliir. WPW sendromu bu
hastalarda da siklikla trikiispid (sol AV) kapagin
Ebstein anomalisi ile birliktedir.® Daliento ve ark.’
yaslar1 5 ile 54 arasinda degisen 17 izole konjenital
diizeltilmis BAT olan hastay: ritm yoniinden ince-
lediklerinde sadece iki hastanin tekrarlayan SVT
atagl gecirdigini saptamigslardir. Elektrofizyolojik
caligma ile bu hastalarin birinde sol lateral AV ak-
sesuar yol bulunmustur. Prespitero ve ark.> 16-61
yaslar1 arasinda ek kardiyak patolojisi olmayan 18
hastay1 retrospektif olarak incelediklerinde supra-

RESIM 5: Ekokardiyografide atriyoventrikiler ve ventrikiiloarteriyal diskor-
dans gérllmektedir.

LV: sol ventrikill, AO: aort, PA: pulmoner arter, RPA: sa§ pulmoner arter,

LPA: sol pulmoner arter.
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ventrikiiler aritmilerin besinci dekaddan sonra art-
t1g1n1 gormiislerdir.

Konjenital diizeltilmis BAT olgularinin ¢ogu
eslik eden anomaliler nedeniyle ¢ocukluk ¢agin-
da tan1 alir. Tek basina goriilen konjenital diizel-
tilmig BAT daha seyrektir ve erigkin yasa tam
almadan ulasabilir. Ritm problemleri veya kalp
yetersizligi nedeniyle bagvuran ve 50 yasin iize-
rinde tani alan nadir olgular bildirilmistir.* Bizim
olgumuz SVT ile erken ¢ocukluk déneminde bas-
vurmustur. Fizik inceleme, telekardiyografi ve
EKG bulgular: konjenital diizeltilmis BAT"1 dii-
stindlirmezken yapilan ekokardiyografik incele-
me sonucunda tani almistir. EKG
derivasyonlarindan I, aVL, V5 ve V6’da septal Q
dalgalarinin olmamasi ile konjenital diizeltilmis
BAT’dan siiphe edilebilir. Ancak hastamizda, eg-
lik eden WPW sendromu bu bulgularin deger-
lendirilmesini engellemistir. Konjenital
diizeltilmis BAT da aksesuar yol genellikle sol ta-
rafli veya septal yerlesimlidir. Hastanin yiizey
EKG’si incelenerek aksesuar yollarin yeri tahmin
edilebilir. Fitzpatrick ve ark.nin'® WPW sendro-
munda aksesuar yolun yerini yiizey EKG’den be-
kullandiklar

faydalanilarak hastamizda aksesuar yolun yeri

lirlemek igin algoritmadan
tahmin edilmeye caligilmigtir. Hastamizin sinis
ritmi sirasindaki preeksitasyonlu EKG’sinde
VI’de R dalgasinin hakim olmasi, DII, II-
I ve aVFde ise S dalgalarinin belirgin ve delta
dalgalarinin pozitif olmasi nedeniyle sol postero-
lateral yerlesimli aksesuar yol bulundugu diisii-
nillmistir. WPW sendromunda en sik goriilen
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todromik atrioventrikiiler reentran tasikardidir
(AVRT). Ortodromik AVRT’de SVT atag sira-
sindaki yiizey EKG’de, D IT’de kisa RP intervali-
ni (P dalgas1t QRS’den 70 msn veya daha ge¢
olusur) negatif P dalgas: izler. Bu da siniis ritmde-
ki ytizey EKG’si bilinmeyen bir hastada WPW
olabilecegini diisiindiirerek digoksin kullanilma-
masini hatirlatir.

Olgumuzda WPW sendromu ve SVT, trikiis-
pid kapagin Ebstein anomalisi olmaksizin izlen-
mistir. Ebstein anomalisinin ekokardiyografik
tanisinda en 6nemli kriter trikiispid septal yaprak-
¢iginin apekse dogru yer degistirmesidir. Olgu-
muzda AV kapaklarin septal yapisma yerleri
arasinda 0.5 cm’den az mesafe oldugu dlgiilmiis, tri-
kiispid kapak yapisinin dismorfik olmadig izlen-
mistir. Fakat konjenital olarak diizeltilmis BAT da
Ebstein anomalisi siktir ve 2 boyutlu ekokardiyog-
rafiyle mitral ve trikiispid kapaklarin septal yerle-
sim yerleri arasindaki mesafenin 6l¢iilmesi, her
zaman sinirda Ebstein anomalisi ile normal olgula-
r1 ayirdettirmeyebilir.!! Bu hastalarda, AV bilegke-
nin  mikroskopik = diizeydeki  anatomik
degisikliklerine bagl aksesuar ileti yollar1 WPW
sendromunun nedeni olabilir.

Olgumuzda oldugu gibi, supraventrikiiler tasi-
kardi ile bagvuran hastalarda fizik inceleme ve EKG
bulgulari, eslik eden yapisal kalp anomalisine igaret
edemeyebilir. Wolff-Parkinson-White sendromu-
nun yapisal kalp anomalileriyle birlikte olabilecegi
akilda tutularak, bu hastalarin non invaziv bir test
olan ekokardiyografi ile rutin incelenmeleri gerek-

SVT, aksesuar yolla retrograd iletinin oldugu or- mektedir.
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