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Hipoplastik Sol Kalp Sendromu mu
Yoksa Sol Ventrikiil Hipoplazisi mi?

Is It A Case of Hypoplastic Left
Heart Syndrome or A Case with
Hypoplasia of the Left Ventricle?: Case Report

OZET Kalbin sol tarafinin hipoplazik oldugu durumlar bir spektrum olusturur. Baz1 olgular igin iki
ventrikiillii veya tek ventrikiilli tamir arasinda se¢im yapmak kolay olmayabilir. On ti¢ giinliik kiz
bebegin ekokardiyografik incelemesinde sol ventrikiil, mitral kapak, transvers aorta ve istmus
hipoplazikti. Interventrikiiler septum intakt, aort kapag1 bikiispid yapidaydi. Kapak diizeyinde
15,7 mmHg, koarktasyon bdlgesinde 30,5 mmHg gradient belirlendi. Inen aorta duktus yoluyla
doluyordu; ¢ikan aortada retrograd akim izlenmedi. Norwood ameliyat1 veya koarktasyona
miidahale yapilmas: yoniinden tartisilan hastada Z skorlar1 degerlendirilerek sol ventrikiiliin
gelisme potansiyeli oldugu diistintildii ve koarktasyona balon anjiyoplasti yapildi. Takipteki
ekokardiyografik incelemelerde sol ventrikiiliin bitytiyiip gelistigi izlendi. Biiyiime potansiyeli olan
ve biventrikiiler tamir uygulanabilecek hipoplastik sol kalbin ekokardiyografik olarak belirlenmesi
zordur. Mitral kapak aniiliis ¢api, ¢ikan ve transvers aortadaki akimin yoni karar agamasinda 6n
plana ¢ikabilir. Koarktasyona palyatif balon anjiyoplasti sol kalp yapilarinin gelismesini saglayarak
zaman kazandirabilir.

Anahtar Kelimeler: Hipoplastik sol kalp sendromu; aort koarktasyonu; anjiyoplasti, balon

ABSTRACT Hypoplasia of the left heart is a spectrum and choice of surgical treatment is difficult
for some cases. The echocardiography of a 13-day-old girl revealed hypoplasia of the left ventricle,
mitral valve, transverse aorta and isthmus. The interventricular septum was intact and the aortic
valve was bicuspid. The gradients at the level of coarctation and aortic valve were 30.5 mmHg and
15.7 mmHg respectively. There was no retrograde flow in the ascending aorta. Biventricular ver-
sus univentricular repair was discussed. Considering Z scores of the left heart structures, balloon
coarctation angioplasty was performed. The dimensions of the left ventricle increased in follow-
up. Among the suggested echocardiographic measurements, z score of the mitral valve annulus, the
direction of the flow in the ascending and transverse aorta maybe more predictive in determining
the hypoplastic left hearts that would potentially grow. Balloon anjioplasty provides time before de-
finitive surgery.
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albin sol tarafinin hipoplazik oldugu durumlar bir spektrum olustu-
rur. Bu spektrumun bir ucunda hipoplastik sol kalp sendromu ve sol
ventrikiiliin sistemik ventrikiil gérevi yapamayacak kadar kiictik ol-
mast, diger ucunda ise iki ventrikdillii tamir yapilabilen, morfolojik olarak
normal fakat anatomik olarak hipoplazik sol ventrikiil yer alir.!> Arada kalan
olgular i¢in ise iki ventrikiillii tamir veya Norwood ve tek ventrikiillii tamir
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arasinda se¢im yapmak her zaman kolay olmayabi-
lir. Bir¢ok arastirmaci iki ventrikiillii ¢oziime gide-
bilecek sol ventrikiill morfolojisini ayirt etmek
amaciyla cesitli kriterler belirlemislerdir, ancak
bunlarin hi¢biri agik ve kesin degildir. Diger bir de-
yisle “Sol ventrikiil ne zaman ¢ok kiiciik kabul edil-
melidir ve ¢ok kiiciik ne kadar kii¢liktiir” sorula-
rinin yaniti kesin degildir. Calismamizda, bu ayirimi
yapmakta giicliitk ¢ektigimiz sol ventrikiil hipopla-
zisi olan bir yenidogan olgusunu sunulmustur.

IOLGU SUNUMU

Dogdugunda siyanoz ve solunum sikintisi olan
hasta dig merkezde hipoplastik sol kalp sendromu,
restriktif duktus arteriyozus tanilari aldi, dopamin,
dobutamin ve prostaglandin infiizyonu baglanarak
acil cerrahi girisim i¢in 13 giinlitk iken hastanemize
sevk edildi. Viicut agirlig: 2,880 g olan kiz bebegin
oksijen satiirasyonu %82, femoral nabizlari zayifti.
Ikinci kalp sesi tek, sag 2. ve 3. interkostal aralikta
2/6 sistolik ejeksiyon iifiirlimii duyuluyordu. Hasta
entiibe edilerek, prostaglandin infiizyonu, inotro-
pik destek (dopamin ve dobutamin), furosemid in-
flizyonu baslandi. invaziv radiyal arter tansiyonu
TA: 65/45 mmHg ol¢tildi.

Ekokardiyografik (EKO) incelemesinde sol
ventrikil hipoplazik, kontraksiyonlar1 normal, in-
terventrikiiler septum intakt ve saga dogru bombe-
lesiyordu. Sol ventrikiil duvar kalinlig1 artmisti
(Resim 1). Mitral kapak hipoplazikti, diyastolde pik
4,2 mmHg, ortalama 2,3 mmHg gradienti olan ileri
akim belirlendi (Resim 2). Aort kapag: bikiispid
yapida ve yetersizlik yoktu. Kapakta 15,7 mmHg
gradient Ol¢iildii. Transvers aorta ve istmus hipo-
plazikti (Resim 3). Koarktasyon bolgesinde diyas-
tole uzanan 30,5 mmHg gradient belirlendi. inen
aorta 2,1 mm genisligindeki duktus yoluyla dolu-
yordu; ¢ikan aortada retrograd akim izlenmedi.
Pulmoner vendz doniis normaldi, 2,5 mm genisli-
gindeki interatriyal iliski yoluyla soldan saga sant
izlendi. Ayrica akim hizi 4,03 m/saniye olan tri-
kiispid yetersizligi ve 3,7 mm genisliginde cepe-
cevre perikardiyal eflizyon belirlendi. Diger EKO
ol¢timleri ve Z skorlar1 Tablo 1’de goriilmektedir.

EKO inceleme sonucunda Norwood ameliyati
veya koarktasyona miidahale yapilmas: yoniinden
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RESIM 1: Uzun eksen pozisyonda ekokardiyografik gértinim.
RV: Sag ventrikiil, Ao: Aortik aniilis (0,56 cm).

Elzt=0.76cm I

RESIM 2: Dort bosluk pozisyonda ekokardiyografik gériinim.
LV: Sol ventrikiil; IAS: interatriyal septum, 8lgiilen: Mitral aniliis (0,76 cm).
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RESIM 3: Suprasternal pozisyonda ekokardiyografik gérinum.
AK: Aortik aniilis (0,56 cm), 8lcllen: Distal arkus aorta (0,49 cm).

tartisilan hastada Z skorlar1 degerlendirilerek asil
hipoplazinin koarktasyon bolgesi ve transvers arkta
oldugu goz 6niine alindi. Mitral kapak yapisimin iyi
oldugu ve sol ventrikiiliin gelisme potansiyeli ol-
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TABLO 1: Ekokardiyografik dlctimler.

Olgiimler Z-skoru
LV diyastol gapi 1,42 ¢m -2,29
LV sistol capi 1,02 cm -0,63
RV diyastol gapi 2,02 ¢m

LV capi/RV ¢api 0,70

Cikan aort 0,67 cm -0,64
Transvers aort 0,37 cm -4,60
Aortik istmus 0,11 ¢em -9,53
Diyafram diizeyinde aort 0,52 cm -0,64
Mitral antilis 0,76 cm 2,79
Triktispid anllis 1,68 cm 1,53
Pulmoner anlilis 0,83 cm 0,70
LV uzun eksen (4 bosluk) 20 mm

RV uzun eksen {4 bosluk) 30,7 mm

LV uzunlugu/RV uzunlugu 0,65

LV alani 1,95 cm?

LV hacim 1,6 mL

LV kitle 9gr

LV kiitle indeksi (ylizey alani) 47,36 g/m?

Aort kdky indeksi (yizey alani) 3,52 mm/m?

dugu diisiiniilerek koarktasyona balon ile miidaha-
leye karar verildi. Anjiyografide koarktasyon bol-
gesinde 35 mmHg sistolik gradient belirlendi.
Tyshak 6 mm (2 cm) balon ile anjiyoplasti uygu-
land1. Anjiyografik dl¢timler Tablo 2’de yer almak-
tadar.

Balon anjiyoplasti sonrasinda prostaglandin
infiizyonu ve inotropik destek kesildi, furosemid
devam edildi. Hasta 5 giin sonra taburcu edildi. Ta-
burculuk sirasindaki EKO incelemesinde sol ven-
trikiill uzun ekseninin 20 mm’den 34,8 mm’ye, sol

TABLO 2: Anjiografik bulgular.
islem oncesi islem sonrasi

Pulmoner arter 88/59 (73) mmHg
Sag ventrikil 101/24 mmHg
Sol ventrikil 98/25 mmHg 96/25 mmHg
Gikan aort 95/61 (77) mmHg 88/60 (71) mmHg
inen aort 60/50 (58) mmHg 80/63 (73) mmHg
Gradient 35 mmHg 8 mmHg
Transvers aort 4 mm 4.2 mm
Koarktasyon 1,35 mm 3,4 mm
Diyafram dizeyi 5,75 mm 6,2 mm

262

HIPOPLASTIK SOL KALP SENDROMU MU YOKSA SOL VENTRIKUL HIPOPLAZISI Mi?

ventrikil alaninin 1,95 cm?den 5,3 cm?ye, sol
ventrikil hacminin 1,6 mL’den 7,2 mL’ye, mitral
aniiliisiin 7,6 mm’den 8,3 mm’ye ¢ikt1g1 belirlendi.
Sol ventrikiil ile ¢ikan aorta arasinda gradient 8,8
mmHg, koarktasyon boélgesinde ise 17,5 mmHg
bulundu. Bir ay sonra koarktasyon bolgesinde di-
yastole hafif uzanan 36,2 mmHg sistolik gradient
belirlendi, fakat noninvaziv tansiyon o6l¢timleri iyi
oldugu i¢in klinik izleme devam edildi (iist ekstre-
mite TA: 77/44 mmHg, alt ekstremite TA: 83/55
mmHg). Tkinci ayda iist ekstremitede hipertansi-
yon ile beraber koarktasyon bolgesinde 46 mmHg
gradient oldugu i¢in koarktasyon ameliyat: oldu.
Hastanin 5 aylikken yapilan son EKO kontroliinde
mitral stenoz (ortalama 14,4 mmHg gradient), aort
stenozu (valviiler 15,7 mmHg, supravalviiler 30
mmHg gradient) ve minimal aort yetersizligi be-
lirlendi. Sol ventrikiil hipertrofik, fonksiyonlar:
normaldi. Koarktasyon bolgesinde gradient
yoktu. Hasta 5 aylik izlemi boyunca bir kez kalp
yetersizligi nedeni ile hastanede yatirilarak tedavi
aldi.

I TARTISMA

Kirklin, hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS)'nda
bir siniflama 6nermistir.® Buna gére HLHS simf IV
aort atrezili ve sol ventrikiil kavitesinin neredeyse
hi¢ bulunmadig agir olgular: icermektedir. Spekt-
rumun diger ucunda yer alan HLHS sinif I'de kal-
bin sol tarafini ilgilendiren 6 anomaliden biri izole
olarak bulunur. Bu anomaliler konjenital mitral
kapak hastalig, valviiler veya subvalviiler aort ste-
nozu, aortik ark hipoplazisi, kesintili arkus aorta,
aort koarktasyonu, sol ventrikiil hipoplazisidir.
Anomalilerden ikisi birarada bulundugunda HLHS
sinif 11, ikiden fazla bulundugunda ise HLHS simif
IIT kabul edilir. HLHS sinif I ve IV olgular: i¢in se-
cilecek cerrahi tedavi genellikle tartigmasiz olarak
bellidir. Ancak HLHS sinif II ve III gibi aradaki
olgularda ise bu se¢im zor bir problem olarak kar-
simiza ¢ikmaktadir. Se¢ilmis olgularda iki ventri-
killi tamir yapildiktan sonra sol ventrikiil
boyutlarinin gelistigi izlenmektedir.>” Fakat se¢imi
belirleyen kriterler nelerdir? Hipoplazinin derecesi
nasil 6l¢iiltir? Bu kritik sorularin yanitlar: kesin de-
gildir.
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Ludman ve ark., HLHS ile artmais sag ventrikiil
yiikiine sekonder olan sol ventrikiil hipoplazileri-
nin ayirimini saglayan EKO kriterleri incelemis,
M-Mod o6l¢timlerin duyarli olmadigini, mitral
kapak aniiliis capinin en iyi ayiric: kriter oldugunu
belirlemiglerdir.® Mitral aniiliisiin 9 mm’nin altinda
olmasinin kot prognoz gostergesi oldugunu sa-
vunmuglardir.

Rhodes ve ark. kritik aort stenozuna baglh sol
ventrikiil hipoplazisinde valvotomi yapilan veya
Norwood ameliyat1 olan hastalarin EKO 6l¢timle-
rini retrospektif olarak incelemis, diigitk mortali-
teyi belirleyen bir skorlama gelistirmislerdir.’
Skorun <-0,35 olmas: kotli prognoz gostergesi
kabul edilmistir. Skorlamay1 olusturan ve koti
prognozu gosteren Olciimler sunlardir: Sol ventri-
kiil uzunlugunun kardiyak uzunluga oram <0,8,
aort kokii indeksi <3,5 cm?*m?, mitral kapak alan
indeksi <4,75 cm?/m?, sol ventrikiil kiitle indeksi
<35 g/m?. Rhodes skorlamasindan daha az belirle-
yici olmakla birlikte kritik aort stenozunda kulla-
nilan diger kriterler: sol ventrikiil diyastol sonu
hacmi <20 mL/m? sol ventrikiil diyastol sonu ¢ap1
<13 mm, sol ventrikiil diyastol sonu ¢api/sag
ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 <0,33, apeksin sag
ventrikiil tarafindan yapilmasi, endokardiyal fib-
roelastosis bulunmasi ve ¢ikan ve transvers aortada
retrograd akimin olmasidir.!012

Alboliras ve ark. ise aort koarktasyonu tamiri
yapilan sol ventrikiil hipolazili hastalarda Rhodes
skorlamasinin gegerliligini aragtirmigtir.’® Kritik
aort stenozunda kullanilan Rhodes skorunun bu
hastalarda sonug belirleyici olmadig: ortaya ¢ik-
migstir. Sol ventrikil hipoplazisinin daha ¢ok sag
ventrikiiliin artmig hacim yiikiine sekonder oldugu
bu hastalarda, 6zellikle aort kokii capinin mortali-
teyi en az etkileyen kriter oldugu savunulmustur.
Ayrica, mitral kapak alanindan ¢ok, mitral aniiliis
capinin daha iyi bir kriter oldugu vurgulanmigtir.

Serraf ve ark. aort koarktasyonu ile birlikte hi-
poplazik sol ventrikiilii olan, duktus bagimh ve
Rhodes skorlar1 0,35’in altinda bulunan 22 hastaya
koarktasyon ameliyat: yapmis; bu hastalarin 5 yil-
Iik genel yagsam oraninin %72,5, girisimsiz yasam
oraninin ise %46 oldugunu izlemiglerdir.! Kaybe-
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dilen hastalarda parasiit mitral kapak veya belirgin
mitral stenozu gibi patolojilerin bulunmasinin
ortak ozellik oldugu dikkati ¢cekmis ve bu patoloji-
lerin mortaliteyi belirleyici oldugu savunulmustur.
Bes yillik izlem boyunca hastalarin %61,9'una sol
ventrikiil giris veya ¢ikis bolgelerindeki obstriiksi-
yonlara yonelik tekrar operasyon gerekmistir.

Hastamizda yapilacak girisime karar verirken,
bu bilgilere dayanarak tiim Ol¢iimler arasindan
ozellikle mitral kapak anitliis 6l¢imiinii dikkate
aldik. Mitral aniiliis ¢ap1 Z skorunu -2,79 buldugu-
muz hastada parasiit mitral kapak olusumunun ve
belirgin mitral stenozun olmamas1 koarktasyona
miidahale yoniinde karar vermemize neden oldu.
Ayrica sol ventrikiil boyutlar1 da biiyiimeye potan-
siyeli oldugunu diisindiirddi. Duktustan transvers
ve ¢ikan aortaya retrograd akimin olmayisini ve
endokardiyal fibroelastozisin bulunmayisim kara-
rimiz1 destekler nitelikte degerlendirdik.

Hastaya balon anjiyoplasti uygulandiktan
sonra klinikte dramatik iyilesme oldugundan pros-
taglandin ve inotropik destek kesildi. Ayrica 5 giin
sonraki EKO incelemesinde bile sol ventrikiil bo-
yutlarinda belirgin artig gézlendi. Bu da baslangic-
taki sol ventrikiil boyutlarinin sag ventrikiiliin
artmis hacim yiikiine bagl olabilecegini diistin-
diirdii. Sol ventrikiliin biiytiytip gelistigini takipte
de izledik.

Nativ koarktasyonda tedavi yontemi olarak
balon anjiyoplasti ilk secenek kabul edilmese de,
hastamizda oldugu gibi asil cerrahi girisime kadar
zaman kazandirip sol ventrikiiliin gelismesine yar-
dimc1 oldugundan tercih edilebilir. Hastamizda da
bu girisim koarktasyon ameliyatini 2 ay sonraya er-
telemeyi saglamis ve bu sirada hasta ayaktan, stabil
olarak izlenebilmistir. Bes aylik izlem sonucunda
hastamizda hafif mitral stenoz, valviiler ve supra-
valviiler aort stenozu geligmistir. Serraf ve ark.nin
izledikleri hastalarda oldugu gibi hastamizda dasol
ventrikiil giris veya ¢ikis bolgelerindeki obstriiksi-
yonlara yonelik tekrar operasyon gerekmesi olasi-
dir!

Bityiime ve gelisme potansiyeli olan hipoplas-
tik sol kalp, sinirlarinin belirlenmesi zor klinik bir
antitedir. Bu tip hastalarda genellikle aort koark-
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tasyonu, goreceli sol ventrikiil hipoplazisi, mitral
ve aort kapaklarda hipoplazi birlikte goriiliir. Se-
¢ilmis olgularda biventrikiiler tamir uygulanabilir.
Ancak olgular: belirleyecek EKO kriterleri kesin

HIPOPLASTIK SOL KALP SENDROMU MU YOKSA SOL VENTRIKUL HIPOPLAZISI Mi?

liis cap1, cikan ve transvers aortadaki akimin yonii
karar agamasinda 6n plana ¢ikabilir. Hastamizda ol-
dugu gibi koarktasyona palyatif balon anjiyoplasti
sol kalp yapilarinin gelismesini saglayarak zaman
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