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BUYUK ARTERLERIN TRANSPOZiSYONU OLAN ASEMPTOMATIK BiR OLGU

An Asymptomatic patient with Isolated Congenitally Corrected Transposition of the
Great Arteries and Complete Atrioventricular Block
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Ozet

Biiyiikk damarlarin diizeltilmis transpozisyonu
(c-TGA) nadir goriilen konjenital bir kalp
hastaligidir. Konjenital kalp hastaligi ile
doganlarin %0,5’inde goriiliir. Diger konjenital
kalp defektleri bu anomaliye genelde eslik
ederler. Prognoz; sistemik  ventrikiil
disfonksiyonuna, eslik eden kalp defektlerine
ve ileti sistemi anomalilerine baglidir. Hasta
bize kardiak iifiirim nedeniyle ydnlendirildi.
Muayenesinde bradikardi ve trikiispit odakta
2/6  pansistolik duyulmaktaydi.
Vakamiz 17 ginlikken tam1 almis fakat
asemptomatik  olmasi  dolayisiyla  ailesi
tarafindan  bu  konu  Onemsenmemisti.
Elektrokardiyografide; tam atriyovetrikiiler
blok, kalp hiz1 66/dk, V;’de Q dalgasi varken
Vsg'da Q dalgast yok olarak saptandi.
Transtorasik ekokardiyografik incelemede ise
izole c-TGA ve birinci derece trikiispit kapak
yetmezligi goriildii. Bu vakayr sunmak
istememizin sebebi; intrakardiak anomaliler
olmaksizin biliylik damarlarin  diizeltilmis

ufurim

transpozisyonunun olduk¢a ender goriilen bir
durum olmasidir. Ayrica bu vaka 11 yasina
gelmesine ragmen  higbir semptomunun

acisindan da ilgingtir.

Anahtar kelimeler: Atriyoventrikiiler blok,
biiyilk damarlarin diizeltilmis transpozisyonu,
trikiispit yetmezligi

Abstract

Corrected transposition of the great arteries (c-
TGA\) is a rare congenital heart disease. c-TGA
occurs in 0.5% of patients born with congenital
heart disease. Other congenital heart defects
commonly accompany this anomaly. Prognosis
depends on systemic ventricular function,
anomalies of conduction system and
accompanying anomalies. The patient was
referred us because of cardiac murmur.
Physical gxamination revealed that;
bradycardia and 2/6 holosystolic murmur was
heard at the tricuspid origin. He was diagnosed
when he was 17 days old, but his parents
ignored it because he had been asymptomatic
until now. Electrocardiography revealed that
high-degree atrioventricular heart block, heart
rate was 66 beats per minute, there was Q
wave in V1 but absent in VV5-V6 (Figure 1).
Transesophageal echocardiography showed
corrected c-TGA and tricuspid regurgitation (1.
degree). We aimed to present this case because
of; corrected transposition of the great arteries
without associated intracardiac anomalies is a
very rare condition. This case was interesting
also since the patient is now 11 years old but
has suffered no symptom so far.

Key words: Atrioventricular block, corrected
transposition of the great arteries, tricuspid
insufficiency
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GIRIS

Biiyiik damarlarin diizeltilmis transpozisyonu (c-TGA) nadir (1/33.000) bir patoloji olup
konjenital kalp hastaliklart iginde %0.5-1.4 oraninda goriiliir. c-TGA terimi; ventrikiiler
inversiyon (atriyoventrikiiler diskordans) ile ventrikiiloarteriyel diskordansin birlikteligi ile
fizyolojik olarak diizeltilmis kan akis yoniinii tanimlar. Patofizyoloji eslik eden patolojilerin
varligina gore belirlenir. Biiylik cogunluguna konjenital kalp defektleri eslik etmektedir. En
sik eslik eden patolojiler ventrikiiler septal defekt (VSD) %80, pulmoner stenoz %50,
dekstrokardi %25-50, trikiispid kapak anomalileri (displazi, straddling, Ebstein) %14-56
oranindadir. Pulmoner stenoz genellikle VSD ile birlikte goriiliir. Koarktasyon ve interrupted
aortik ark sik eslik ederken subvalvar ve valvar aort stenozu nadiren eslik eder. Bazen
hipoplastik ventrikiil, atriyoventrikiiler (AV) kapak anomalileri ve ¢cok sayida VSD ile birlikte
kompleks kardiyak defektler de beraber bulunabilir (1-3). c-TGA vakalarinin %9-14.7’sinde
ise eslik eden herhangi bir kardiyak patoloji yoktur (4,5). Izole c-TGA’da kan akimi
fizyolojiktir, ileri yasa dek bulgu vermez ve yagam beklentisi normale yakindir (1-3).

Ucgiincii derece AV tam blok siklikla yapisal olarak normal kalpte goriiliir. Ancak %25-33
iinde biiylik arterlerin transpozisyonu, ventrikiiler inversiyon ve AV septal defekt gibi
konjenital kalp defektleri de vardir. Konjenital kalp hastaligi bulunan tam AV bloklu
hastalarda mortalite olmayanlara gore daha yiiksektir (6). c-TGA’da degisken derecelerde AV
bloklar goriiliir. Hastalarin %50 kadarinda birinci derece AV blok vardir. Ikinci derece AV
bloklarin %12-33’1i de tam AV bloguna ilerleyebilir. Ani 6liim nadiren goriiliir. c-TGA’da
mortaliteyi belirleyen risk faktorleri; progresif sag ventrikiil disfonksiyonu, ciddi sistemik sol
AV kapak (anatomik trikiispit kapak) yetersizligi ve tam AV blok gelismesidir (1-3). Erken
tan1 ve tedavi prognoz agisindan 6nemlidir. Bu yazida, tam AV blok ile birlikte izole c-TGA

tanist alan 10 yasinda bir erkek hasta literatiir esliginde tartisilarak sunulmaktadir.

OoLGU

Herhangi bir sikayeti veya egzersiz intoleranst olmayan 10 yasinda erkek hasta rutin
kontrolleri esnasinda kardiak iifiirim duyulmasi nedeniyle klinigimize yonlendirildi. Fizik
muayenesinde viicut agirhigi: 33 kg (50-75 persentil), boy: 140 cm (50-75 persentil), tansiyon
arteryel 100/60 mmHg, femoral nabizlar palpe ediliyordu. Kardiyovaskiiler sistem
muayenesinde sternum sol alt kenar1 boyunca 2/6 pansistolik iiflirim duyulmaktaydi. Diger
sistem muayene bulgular1 dogaldi. Ozge¢misinde 17 giinliikken c-TGA tanisi aldigi, ancak

aile tarafindan bu durumun Onemsenmedigi ve gizli tutuldugu Ogrenildi. Soyge¢cmisinde
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ozellik yoktu. Elektrokardiyografik incelemede kap hizi 66/dk olan tam AV blok saptandi.
Ventrikiiler inversiyonu gosteren Vi’de Q dalgasi varken Vs.g’da Q dalgasi yoktu (Resim 1).

7

Resim 1: Elektrokardiyografik incelemede ventrikiiler hizin 66/dk oldugu tam AV blok ile birlikte
V. de Q dalgasi goriiliirken, Vs.5’da Q dalgasi goriilmemekte

Telekardiyografide kalp apeksi solda ve sol omuz isareti (diiz sol iist kalp sinir1)

goriilmekteydi (Resim 2).

Resim 2A-B: Telekardiyografide (A) ve diyagrada (B) diiz sol ist kalp siir1 (sol omuz isareti)
izlenmekte Ao: Aorta, LV: Sol ventrikiil, PA: Pulmoner arter, RA: Sag atrium, RV: Sag ventrikiil
Mustafa Kemal Univ.Tip Derg, Cilt 5, Sayi 19, Yil 2014
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Transtorasik ekokardiyografik incelemede ventrikiiler inversiyon ve ventrikiiloarteriyel
diskordans (c-TGA) saptandi. Yani pulmoner arter sagda yerlesimli anatomik sol ventrikiilden
cikarken aorta solda yerlesimli anatomik sag ventrikiilden ¢ikip ve pulmoner arterin 6niinde

seyretmekteydi (Resim 3).
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Resim 3A-B: Transtorasik ekokardiyografide apikal dort bosluk incelemede ventrikiiler inversiyon
(atriyoventrikiiler diskordans) solda morfolojik olarak RV-LA, solda morfolojik LV-RA iliskisi ve
apekse daha yakin olan sol atriyoventrikiiler kapak (trikiispit kapak) goriilityor (A), parasternal kisa
eksen incelemede biiyilk damar iligkileri ¢ift yuvarlak olarak (aorta pulmoner arterin Oniinde ve
solunda) goriilmektedir (B)

Ao: Aorta, LA: Sol atrium, LV: Sol ventrikiil, PA: Pulmoner arter, RA: Sag atrium, RV: Sag ventrikiil

Ayrica soldaki AV(trikiispit) kapakta birinci derece yetmezlik (4,5 m/sn) mevcuttu (Resim 4).

Resim 4: Transtorasik renkli Doppler ekokardiyografide sol atriyoventrikiiler kapakta (trikiispit
kapak) birinci derece yetmezlik (4.5 m/sn) ve kardiyak aritmi goriiliiyor.
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Holter kaydi incelemesinde ventrikiiler kalp hizi 40-80/dk idi, asistoli ve ventrikiiler aritmi
izlenmedi. Abdominal ultrasonografisinde herhangi bir patoloji saptanmadi. Efor testini
herhangi bir semptomu olmadan 13. dakikada maksimum kalp hiz1 120/dk olarak evre 4’de
tamamladi. Hastaya profilaktik olarak enapril tedavisi baslandi1 ve halen semptompsuz olarak

izlenmektedir.

TARTISMA

Multifaktoriyel gegis gdsteren c-TGA siklikla erkeklerde goriiliir. izole ¢-TGA’l1 vakalar
yillarca semptomsuz seyredebilir. Intrauterin ddnemde tan1 alan vakalarin yami sira eriskin
donemde tani alan vakalar bildirilmektedir (1-3). Ulkemizde biri situs inversus totalis ile
birlikte olan 46 ve 61 yasinda asemptomatik iki c-TGA’l1 vaka bildirilmistir (7,8). Vakamiz
17 giinliikken tani almis olmasina ragmen hastanin semptomunun olmamasi ve biiyilime
gelismesinin normal olmasi nedeniyle hastalik aile tarafindan kabul edilememis ve
gizlenmisti. c¢-TGA’ya nadiren aspleni eslik edebilmektedir (9). Vakamizin batin
ultrasonografisinde ise herhangi bir patoloji saptanmamusti.

c-TGA tanmisinda fizik muayene, elektrokardiyografik ve telekardiyografik incelemeler
olduk¢a onemlidir. Fizik muayenede eslik eden kardiyak patolojilere ait iifiirimler (VSD,
pulmoner stenoz veya trikiispit kapak yetmezligi) duyulabilir. Pulmoner darlik ve VSD varsa
siyanoz goriilebilir. Elektrokardiyografide ventrikiiler inversiyonu gosteren V4R ve Vi’de Q
dalgasinin olmasi1 buna karsin Vse’da Q dalgasi olmamasi, beraberinde siklikla degisken ve
ilerleyici derecede AV bloklar, supraventrikiiler tagikardi, hasta siniis sendromu, atriyal
aritmi, atriyal fibrilasyon, Wolff-Parkinson-White preeksitasyonu ve ventrikiiler tasikardi gibi
ritim bozukluklar1 goriilebilir.

Aort 6nde ve solda yerlesimli anatomik sag ventrikiilden ¢ikar ve pulmoner arterin solundan
seyreder. Boylece telekardiyografik degerlendirmede cikan aorta tarafindan olusturulan diiz
sol st kalp sinir1 (sol omuz belirtisi) karakteristik bir bulgu olarak goriiliir. En 6nemli tam
araci ise transtorasik ekokardiyografide ventrikiiler inversiyon ile birlikte ventrikiiloarteryel
diskordansin goriilmesidir (1-3). c-TGA, biiyiik arterlerin anatomik diizeltilmis malpozisyonu
ile karisabilmektedir. Ayirici tanida manyetik rezonans goriintiileme, konvansiyonel veya BT
anjiyografik incelemeler kullanilabilmektedir (10).

Cerrahi tedavi; gecici veya tam iyilesme saglayacak sekilde yapilabilmektedir. Gegici tedavi
infant doneminde pulmoner stenozlu hastalara sant yapilmasit ya da ciddi konjestif kalp

yetmezligi olan genis VSD' li hastalara pulmoner artere banding yapilmasi seklinde olabilir.
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Cerrahi tam onarimda belirleyici faktor sag ventrikiiliin sistemik ventrikiil olarak calisma
kapasitesidir. Prognoz eslik eden kardiyak defektlere, sistemik ventrikiil disfonksiyonuna ve
ileti sistemi anomalilerine baghdir (1,3). Bu hastalarin uzun dénem takibinde sistemik sag
ventrikiil azalmis fonksiyonlarinin artmis mortalite ile iliskili oldugu gosterilmistir. Sistemik
sag ventrikiil disfonksiyonun etiyopatogenezinde sag ventrikiiliin artmis basing yiikd,
miyokardiyal hipoksi ve ¢ogu hastada goriilen sistemik AV kapak yetmezliginin énemli rol
oynadig distiniilmektedir (11-13). Sag ventrikiil disfonksiyonu gelismeden once erken tani
konulmas1 uygulanacak tedavi ve prognoz agisindan oldukca énemlidir. Izole c-TGA vakalar
dahil olmak {izere trikilispit kapak anomalisi (displazi, straddling, kisa ve kalin chordea
tendinea’larin bulundugu Ebstein-benzeri gibi anomaliler) ile birlikte trikiispit kapak
yetmezligi olan vakalarda sag ventrikiil disfonksiyonu gelismeden once trikiispit kapak
replasmani gerekmektedir (1-3). ACE inhibitorlerinin sag ventrikiil fonksiyonlar1 {lizerine
olumlu etkileri oldugu bildirilmektedir (2). Biz de hastamiza profilaktik olarak ACE inhibitor
tedavisi bagladik. Ciinkii bu hastalarda sag ventrikiil disfonksiyonu gelistikten sonra cerrahi
tedavi sonuglart basarili olamamakta ve mortalite artmaktadir. Kompleks kardiyak defektleri
bulunan veya ciddi sag ventrikiil disfonksiyonu olan vakalar ileriki donemde kalp
transplantasyonuna aday olurlar (1).

Cc-TGA’l6 hastalarda en sik goriilen ileti defektleri, degisken derecelerde ilerleyici AV
bloklardir. Bu hastalarda anatomik degisikliklerden dolayi ileti sistemi anormallikleri goriiliir.
Hastalarin % 94’iinde AV nodun pozisyonu normalden farkli olarak anterior yerlesimlidir.
Dogumda dahi goriilebilen tam AV blok gelisme riski her yil %2 oraninda artmaktadir (1-3).
Dahas1 AV ileti bozukluklar1 VSD bulunmayan hastalarda VSD bulunan hastalara gére daha
siktir (1). Tam AV blok gelisen hastalar pacemaker (kalp pili) gereksinimi ag¢isindan
izlenmelidir. Bas donmesi, senkop, egzersiz kapasitesinde azalma gibi semptomlar ve
uygunsuz siniis tasikardisi, ventrikiiler aritmi, anormal genis QRS ile birlikte 2-3 kat RR
mesafesinde uzama veya bradikardi (kalp hizi 50-55/dk) ile birlikte QTc’de uzama,
ventrikiiler hizin 60/dk altinda olmasi, sistemik AV kapak yetmezligi veya sistemik ventrikiil
disfonksiyonu gibi durumlar tam AV bloklu c¢ocuklarda pacemaker endikasyonlarini
olusturmaktadir (6, 14). Ulkemizde c-TGA tanisi ile takip edilen 7 yasinda tam AV blok
tespit edilen bir hastaya 19 yasinda bayilma sikayeti ve bradikardi (40/dk) gelismesi iizerine
iki odaciklt kalp pili takilmistir (15). Vakamizin ventrikiiler kalp hiz1 60-80/dk civarinda idi

ve halsizlik, bas donmesi, bayillma veya efor kapasitesinde diisme gibi herhangi bir semptomu
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ve hipotansiyonu yoktu. Hastamizi sag ventrikiil disfonksiyonu, trikiispit kapak yetmezligi ve

tam AV blok seyri agisindan klinigimizde takip etmekteyiz.

SONUC

Konjenital kalp hastaliklarin degerlendirilmesinde fizik muayene, elektrokardiyografik ve
telekardiyografik incelemelerin dikkatli bir sekilde degerlendirilmesi temel ve basit tani
araclaridir. Bu yontemler nadir goriilen izole c-TGA’da erken tani koymada da oldukga
onemli bir yere sahiptir. Ayrica tam AV blok saptanan bireylerde nadir goriilen c-TGA’da
diisiiniilmelidir. Izole c-TGA’l1 vakalar yillarca semptomsuz seyredebilir, ancak bu hastalar
sag ventrikiil fonksiyonlari, tam AV blok ve pace maker gereksinimi yoniinden diizenli olarak

izlenmelidir.
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