'Bozok Tip Fakdiltesi Egitim

ve Aragtirma Hastanesi Kadin
Hastaliklari ve Dogum Anabilim
Dali, YOZGAT

’Bozok Tip Fakiiltesi Egitim ve
Arastirma Hastanesi Kalp Damar
Cerrahisi Anabilim Dali, YOZGAT

*Bozok Tip Fakiiltesi Egitim ve
Arastirma Hastanesi Cocuk
Saghgi ve Hastaliklari Anabilim
Dali, YOZGAT

‘Bozok Tip Fakiiltesi Egitim ve
Arastirma Hastanesi Kardiyoloji
Anabilim Dali, YOZGAT

Emel Gaglayan, Yrd. Dog. Dr.
Dilsat Senarslan, Ogr. Gér.
Oznur Kiigiik, Yrd. Dog. Dr.
Giilagan Tekin, Yrd. Dog. Dr.

iletigim:

Yrd. Dog¢ Dr. Emel Caglayan
Bozok Tip Fakiltesi Egitim ve
Arastirma Hastanesi Kadin
Hastaliklari ve Dogum Anabilim
Dali,

66200 YOZGAT

Tel: +90 354 2127060

e-mail:

emelkiyak@hotmail.com

Bozok Tip Derg. 2011,3:(51-54)

FETAL EKOKARDIYOGRAFI iLE TANI KONULAN
HiIPOPLASTIK SOL KALP SENDROMLU OLGU SUNUMU

Hipoplastic left heart syndrome diagnosed by Fetal
Echocardiography: Case Report.

Emel Kiyak Caglayan', Dilsat Amanvermez Senarslan?, Oznur Kiigiik?, Giilagan Tekin?,

OzZET

Hipoplastik sol kalp sendromu nadir gorilen konjenital kalp hastaliklarindandir ancak
dogum sonrasi acil miidahale gerektirmesi agisindan 6nem arz eder. Tedavisiz birakildi-
ginda %95 hasta ilk birkag haftada kaybedilmektedir. Fetal ekokardiyografi ile hastaligin
erken tanisi dogum igin uygun zaman ve kosullarin saglanmasina imkan verir. Gerekli
tedbirlerin erken alinarak hastalarin pediatrik kardiyolog ve konjenital kalp cerrahisi
yapilan merkeze ulastiriimasi hastalarin sag kalimlarini artirmaktadir. Bu yazida 35.
gestasyon haftasinda tespit edilmis olan hipoplastik sol kalp sendromlu (HSKS) olgu
sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Fetal Ekokardiyografi , Hipoplastik Sol Kalp Sendromu, Konjenital
Kalp Hastaligi

ABSTRACT

Hipoplastic left heart syndrome is a rare congenital heart defect. But it has importance
in terms of it necessitates urgent intervention after birth. Whithout treatment nearly
95% of the cases end up with death within a few weeks from birth. Early diagnosis of
the disease by fetal ultrasound secreening enables to arrange a convenient birth time
and hospital conditions. Early referral of the patients to a pediatric cardiologist and to
an experienced congenital heart surgery center, provides better survival rates. In this
article, a case with hipoplastic left heart syndrome diagnosed by fetal ultrasonography
at 35™ week pregnancy was presented.

Key words: Fetal Echocardiography, Hipoplastic Left Heart Syndrome, Congenital Heart
Defects

51



CAGLAYAN ve ark.
Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

GiRIS

Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) tiim
canli dogumlar igerisinde %0,016-0,036 sikhginda
gorilmektedir ve tim konjenital kalp hastaliklari
icinde %1-3 oraninda gordlar. HSKS, sol ventrikdl
ve kalbin sol ¢ikis yolu Uzerindeki yapilarda degisik
derecelerde hipoplazinin eslik ettigi bir hastalik
yelpazesidir. Klasik olarak aortik kapak atrezik
olup mitral kapak atrezik veya hipoplastiktir. Baz
vakalarda ise kritik aort stenezunun eslik ettigi sol
ventriktl hipoplazisi, hipoplastik sol ventrikil ve
aort ile birlikte atrioseptal ventrikller defekt ve ciddi
aort koartasyonu seklinde gorilar[1]. Fetal hayatta
fizyolojik sagdan sola sant saglayan patent ductus
arteriosus (PDA) tikali bolgeyi bypass ederek oksijenli
kanin sistemik dolasima ge¢mesini saglar. Bu nedenle
fetal hayatta siklikla problem gérilmezken dogum
sonrasinda PDA’nin kapanmasiyla birlikte yenidogan
semptomatik hale gelir. Sistemik dolasima giden kan
miktariazaldigindan derin siyanoz, ug organ perfiizyon
bozukluguna bagli agir asidoz, hipotansiyon ve sok
tablosu gelisir. Acil miidahale edilmez ise bu tablo
mortalite ile sonuglanir. Bu sebeple fetal hayatta tani
konulmasi bliyik 6nem tasir. Tani konulan hastalarin
postnatal donemde operasyona kadar prostaglandin
ile PDA lan kardiyak
yetmezlik durumunda inotrop baslanmali, hastada

inflzyonu acitk tutulmal,
asidoz gelisimi Onlenip ameliyata en iyi kosullarda
hazirlanmasi saglanmalidir[2]. Ayrica aileyi ve bebegi
bekleyen tablonun, tedavi segeneklerinin anlatilmasi,
ekstrakardiyakanomalive ekkromozomhastaliklarinin
varligi da degerlendirilerek gebelik terminasyonunun
etik gercevede aileye anlatilmasi énem tasir. Ailenin
karar vermesinde vyeterli danismanlik ve destek
jinekolog, pediatrist ve kalp damar cerrahi tarafindan
saglanmalidir.

OLGU SUNUMU

21 yasinda, son adet tarihine gore 35 hafta
4 glinlik gestasyon ve ilk gebeligi bulunan hasta dis
merkezde intrauterin gelisme geriligi tanisi konmasi
Gzerine klinigimize basvurdu. Muayenede ortalama
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Olglslt 31 hafta 6 glin, makat gelis, amniyon mayii
yeterli olarak saptandi. Aile anamnezinde dogumsal
bir kalp hastaligi bulunmadigi 6grenildi. Teratojen ilag
kullanim hikayesi bulunmamaktaydi. Kalbin 4 kadran
ultrason goriintiistiinde sol kalp hipoplastik izlendi. Sol
ventrikil capi saga gore belirgin disik, sag ventrikil
duvar kalinhginda artis, mitral kapak stenotik,
assendan aortada hipoplazik goriinimltyda(Resim1).
Assendan aortta retrograd akim izlendi. Fetusta
hipoplastik sol kalp tanisi konulan gebeye hastalik ve
tedavisegenekleri hakkindave dogumsonrasialinmasi
gereken tedbirler hakkinda bilgi verildi. ileri gebelik
haftasi nedeniyle karyotip degerlendirme yapilamadi.
bakim

yeterli oldugu, konjenital kalp cerrahisi konusunda

Hasta yenidogan yogun hizmetlerinin
deneyimli olan tersiyer merkeze sevk edildi. Fetal
distres nedeniyle dogum sezeryan ile gergeklestirildi.
Aile operasyona karar verdi ve yenidogan yogun
bakimda uygun kosullar saglandiktan sonra postnatal
15. glinde Norwood Stage | operasyonu uygulandi.
Operasyon sonrasi 5. giinde konjestif kalp yetmezligi

nedeniyle hasta kaybedildi.

Resim 1: Hipoplastik sol kalp sendromlu olgunun fetal ultra-
sonografisinde kalbin 4 kadran goriinttsu. (LV: Sol ventrikdl, RV:
Sag ventrikdl, LA: Sol atrium, RA: Sag atrium, MV: Mitral kapak)
Sol kalbin hipoplastik yapida oldugu, mitral kapakta darlk ve
genis patent foramen ovale izlenmekte.
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TARTISMA-SONUC

Normal popilasyonda konjenital kalp
hastaligr  gorilme riski 1000 canhh dogumda 8
kadardir. Ancak ailede dogumsal kalp hastalig

anamnezi, maternal diabet, fenilketondri, kollajen
doku hastaligl, rubella oykisl, kardiyak teratojen
ilag kullamimi, fetusta ekstrakardiyak anomaliler, fetal
aritmi, non-immun hidrops, intrauterin gelisme geriligi
ve anoploidilerin varliginda fetusta konjenital kalp
hastaligi goriilme riski yiikselmektedir. Rutin obstetrik
taramada kalbin 4 kadran ultrason gorintisa bu grup
anomalilerin blyik kismina tani koydururcudur([3].
Risk grubu icerisindeki gebelere ve rutin ultrason
degerlendirmesinde sipheli durumlarda gebeligin 18-
22. haftalar arasinda mutlaka fetal ekokardiyografik
degerlendirme yapilmahdir[4].

Fetal ekokardiyorafide kalbin sol tarafinin
belirgin olarak kiclk capta olmasi veya ekojenik
sol ventrikdl izlenmesi beraberinde renkli akim
doppler ultrason ile foramen ovaleden ters yonli
akim (soldan saga), arcus aortada retrograd akim
gorilmesi ile kolayca tani konulabilir[5]. Etkilenen
fetuslarin gogunun dislik risk grubunda oldugu
gbz 6nlne alinacak olursa orta trimester anomali
taramalarinda ultrason ile kalbin 4 kadran gérintisu
ve kalbin sol ve sag cikis yollari standart olarak
incelenmesi 6nem tasimaktadir. Bunun yaninda
erken gebelik haftalarinda yapilan ense kalinliginin
degerlendirilmesi de konjenital kalp hastalig riski

belirlenmesi agisindan yol gésterici olacaktir[4].

HSKS tim konjenital kalp hastaliklarinin
%2-3’nli  olusturmasina
doénemdeki kardiyak sebepli 6limlerin %25-40"indan

ragmen, neonatal
sorumludur. Herhangi bir midahale yapiimadiginda
%95 hasta ilk birka¢ haftada kaybedilmektedir[5].
GUnlmuzde hastaligin 2 tedavi yolu vardir; 1) Kalp
transplantasyonu 2) Ug asamali palyasyon yéntemi;
yenidogan déneminde Norwood Stage | operasyonu,
6-8 aylikken stage Il operasyonu ve son olarak 18
ay- 5 yas arasinda total kavopulmoner anastomoz
operasyonu uygulanir. Hasta bu (¢ operasyon
sonunda Fontan dolasimiyla hayatini idame ettirir.
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Kalp nakli tlkemiz kosullarinda ¢ok sik
basvurulan bir yontem degildir. Kuglk yasta donér
bulunmasi oldukca zordur ve bekleme sirecinde
hastanin kaybedilme riski vardir. Ote yandan tek
ventrikdlli dolasim sistemini Fontan dolasimina
(sistemik ven6z donisiin sag kalbe ugramadan direkt
olarak pulmoner arterlere dokilmesi) dondirmek
icin 3 asamadan olusan mortalite riski yliksek olan
operasyonlar gecirmesi gerekmektedir. Son yillarda
basari oranlari artmakla birlikte 5 yillik total sag kalim
%65 ve 10 yillik total sag kalim %55 civarindadir(4].
HSKS tanisi konuldugunda fetusun gelecegi hakkinda
saglkli karar verebilmek icin aileye yeterli destek ve
danigsmanlik saglanmasi hekimlerin sorumlugundadir.
Jinekolog, pediatrik kardiolog ve konjenital kalp
cerrahi tarafindan terminasyon segenegi ve gebeligin
devam ettirilmesi durumunda gebenin yakin takibi,
dogumun zaman ve vyer agisindan planlanmasi,
dogum sonrasi bebegin ve ailenin karsilasacagi tablo,
ameliyatlar, sag kalim oranlari hakkinda detayh bilgi
verilmelidir.

Barron ve ark. ingiltere’deki kliniklerinde
1994-2000 yilarinda HSKS saptanan olgularda gebelik
terminasyon oranlarinin %44’lerde oldugunu, 2000-
2004 yillar arasinda ise bu oranin %25’e kadar
distigini bildirmislerdir. Bu kararda en 6nemli
faktoriin cerrahi sonucunda basari oranlarinin artmasi
oldugunu belirtmislerdir[5].

Turkiye’de bu konuda 1997 yilinda Samanl
ve ark. 23 haftalik gebede prenatal ultrasonografi
taramasindahipoplastiksol kalp sendromubildirmisler
ve ailenin onamiyla 24. haftada gebelik terminasyonu
karari verilmislerdir[6]. Ozellikle son 10 yil icerisinde
tlkemizde de yurtdisina gére daha dusik sag kalim
oranlari bildirilmesine ragmen deneyimli merkezlerde
basarili sonuglar elde edilmistir[7].

Kritik konjenital kalp hastaliklarinda prenatal

tani, hastanin zamaninda pediatrik kardiyologa ve
kalp cerrahisi yapilan merkeze ulastirilmasini saglar.
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Erken donemde gerekli girisimlerin yapilmasi ve
yogun bakim hizmetinin saglanmasiyla mortalite ve
morbidite azaltilabilir[8]. Tworetzky ve arkadaslari
prenatal HSKS tanisi konulan 33 hasta ile postnatal
dénemde tanisi konmus olan 55 hastanin preoperatif
klinik durumu ve Norwood Stage | operasyonu sonrasi
sag kalimlarini karsilastirmiglardir. Prenatal tanisi
konan hastalarin preoperatif klinik tablosunun daha
iyi oldugunu ve operasyon sonrasi sag kalimlarinin
daha yuiksek oldugunu saptamislardir[9].

Son vyillarda fetal hayatta tani konmus
bazi patolojiler icin fetal kardiyak invaziv girisimler
yapilabilmektedir. Fetal ekokardiyografi ile saptanmis
olan aort stenozu gibi durumlarda prenatal girisimsel
kateterizasyon ile aort kapaga balon valvuloplasti
yapilabilmektedir veya ASD‘ye bagimli hastalarda
restriktif Ozellikteki ASD’nin genisletilmesi, atrial
septostomi yapilabilmektedir[10].

Sunulmus olan olgu klinigimize 35. gestasyon
haftasinda ilk kez basvurmus olup defekt intrauterin
gelisme geriligi nedeniyle yapilan ileri incelemede
saptanmistir. Gebe ve fetus igin uygun merkez
aranmis ve gerekli midahalelerin yapilabilecegi
tersiyer merkeze zamaninda ulasmasi saglanmistir.
Operasyona erken alinmasina ragmen dusik dogum
agirhgr ve postoperatif dénemde konjestif kalp
yetmezligi ile hasta kaybedilmisir. Erken midahalenin
onem arz ettigi konjenital kalp defektlerini saptamak
icin rutin obstetrik degerlendirmede kalbin 4 kadran
ultrason gorintlstinin  6nemi baydktar.  Erken
tani ve gerekli tedbirlerin alinmasiyla bu hastalarin

mortaliteleri ve morbiditeleri azaltilabilir.
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