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Olgu Sunumu/Case Report

Intakt ventrikiiler septumun eslik ettigi pulmoner atrezi

Pulmonary atresia with intact ventricular septum
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Makale Gecmisi: Intakt ventrikiiler septumun eslik ettigi pulmoner atrezi nadir goriilen kardiyak bir malfor-
Gelis 06/02/08 masyondur. 10.000 canli dogumda 0,58 oraninda goriiliir. Agir sag kalp hipoplazisi olan
Kabul 08/09/ 08 vakalarmin ¢ogunda prognoz kétii oldugundan erken tani konmast dnemlidir.
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Pulmonary atresia with intact ventricular septum is a rare cardiac malformation which is
present at live birth of 0.58 per 10,000. Because of the prognosis is poor in most severe right
heart hypoplasia cases,early diagnosis is critical.
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1. Giris

Konjenital kalp anomalileri perinatal mortalitenin
onde gelen nedenlerinden biridir. Canli dogumlarm %0,6'
st ve Olii dogumlarin % 10' unda konjenital kalp anomali-
lerine rastlanmaktadir (Frober ve ark., 2001).

Ultrasonografi ile fetal kardiyak inceleme deger-
lidir. Giiniimiizde yiiksek rezoliisyonlu B-scan, M-mod ve
Doppler ultrasonografi kullanilarak yapilan kalbin kesit-
sel incelemesi sayesinde antenatal donemde pek ¢ok fe-
tal kardiyak anomali saptanabilmektedir (Frober ve ark.,
2001).

Bu c¢alismada ultrasonografik olarak ikinci tri-
mesterde tespit edilen ventrikiiler septumun intakt oldugu
pulmoner atrezi ve hipoplastik sag kalp olgusu sunulmus-
tur.

2. Olgu Sunumu

21 yasinda, gravida 3, parite 1, abortus 1, yasa-
yan ¢ocugu 1 olan anne aday1, gebeliginin 24. haftasinda
dis merkezde yapilan ultrasonografisinde, kardiyak ano-
maliden siiphelenilmesi {izerine klinigimize sevk edildi.
Ozgegmisinde 6zelligi olmayan gebenin ilag kullanimi ve
esiyle akrabalik Oykiisii yoktu. Soyge¢miginde ise abla-
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sinda trikiispit yetmezIligi, atrial septal defekt, sag atrium
ve ventrikiilde dilatasyon oldugu 6grenildi.

Son adet tarihine gore 24 hafta 1 giin gebeligi
olan hastanin fetal biyometrik 6l¢timleri 23 hafta 4 giin ile
uyumluydu.

Kalbin dort kadran goriintiisiinde normal dig1 go-
riiniim dikkati ¢ekti. Oldukga kii¢lik goriinen sag ventri-
kiiler kavitenin hipertrofik miyokardium ile ¢evrelendigi,
interventrikiiler septumun intakt oldugu izlendi (Sek. 1).
Atrioventrikiiler kapaklar normal yerlesim bolgelerindey-
di. Fakat trikiispit kapak mitral kapak ile kiyaslandiginda
hipoplastik goriiniime sahipti. Sol ventrikiil ¢ikis1 aort ilis-
kisi normal olmasina ragmen sag ventrikiil ¢ikis1 ve pul-
moner arterler izlenmedi. Kalbin ii¢ damar kesitinde aort
ve vena cava superior izlenirken pulmoner arter izlenmedi
(Sek. 2). Kalp dis1 sistemlerin incelemesinde patoloji sap-
tanmadi. Amniosentez sonrasi fetal karyotip 46, XY olarak
belirlendi. Di-George Sendromu agisindan Fish yontemi
ile arastirilan fetusta 22 q delesyonu bulunmadi.

Aileye tespit edilen kardiyak patoloji ve prognoz
hakkinda bilgi verilip, onaylar1 alindiktan sonra gebeligin
sonlandirilmasina karar verildi. Misoprostol ile dogum in-
diiksiyonu uygulanarak 0 apgarli 710 gram erkek fetus do-
gurtuldu. Postpartum kardiyak otopsi bulgular1 sag vent-
rikiil duvar kalinlig1 0,3 cm, sol ventrikiil duvar kalinlig1
0,5 cm, sag ventrikiil liimen genisligi 0,4 cm, sol ventrikiil

Sek. 2. Pulmoner arterin izlenmedigi fetal kalbin ii¢ damar kesiti.

limen genisligi 1 cm idi. Sag ventrikiil hipoplazik olarak
degerlendirildi.

3. Tartisma

Intakt ventrikiiler septumun eslik ettigi pulmoner
atrezi nadir bir anomali olup yapisal kalp defektlerinin
%1,7’ni olusturur (Fréber ve ark., 2006). Pulmoner arter,
genellikle kii¢lik ve 2-3 mm ¢apindadir. Degisen derece-
lerde sag ventrikiil ve trikiispit hipoplazisi olaya katilir.
Bazi olgularda sag ventrikiil hipoplazisi yerine sag vent-
rikiilde dilatasyon ve trikiispit yetmezligi olabilir. Cogu
vakada gelismemis sag ventrikiil varken (%80) normal
veya genislemis sag ventrikiil (%6,5 ve %13) daha na-
dirdir (Freedom ve ark., 1978). Sag ventrikiil ile koroner
arterler arasinda iligki sik goriilen bir bulgudur. Kor sonla-
nan ventrikil i¢in bu bir ¢ikis noktasidir (Todros ve ark.,
2003). Duktus arteriozus daima agiktir ve siklikla normal
gorlinlimdedir.

Kalbin dort kadran goriintiisiinde hipoplazik sag
ventrikiil izlenmesi, pulmoner atrezi 6n tanisini diigiin-
diirmelidir (Makato ve ark., 1999). Olgunun klinigimize
gonderilme nedeni, fetal kalbin dort kadran goriintiisiinde
sag ventrikiiliin izlenememis olmasiydi. Yine kalp tabani-
nin {ist kesitinden elde edilen {i¢ damar goériintiisiinde vena
kava superior ve aort izlenirken pulmoner arterin izlenme-
mesi taniya yardimcidir. Bu bulgu da olgumuzda mevcut-
tu. Renkli Doppler ultrasonografi, sag ventrikiilden ileriye
pulmoner artere akim olmadigimin ve duktus arteriozus ile
pulmoner arter arasinda ters akim oldugunun gosterilmesi
acisindan degerlidir. Erken gebelik doneminde tanida en
onemli ipucu sag ventrikiil kontraktilitesinde azalmanin
izlenmesi olabilir (Berning ve ark., 1996)

Erken tanmi alan vakalarda, prognoz tahmini ama-
ciyla yapilan ¢aligmalarda, ileri derecede sag ventrikiil
dilatasyonu ve hipertrofik sag ventrikiil duvari olumsuz
prognozla iligkili bulunmustur (Todros ve ark., 2003).
Bizim vakamizda sag ventrikiil duvari hipertrofik ve sag
ventrikiil hipoplazik olarak izlendi. Baz1 vakalarda trikiis-
pit yetmezligi sag atriumda dilatasyona, dilate atrium da
akciger hipoplazisine neden olabilir (Hornberger ve ark.,
1994). Bu durum prognozun kétiilesmesinde 6nemli role
sahiptir.

Aileye fetal karyotipleme onerilmelidir. izole in-
takt ventrikiiler septumun eslik ettigi pulmoner atrezi ol-
gularinda andploidi riski diistiktiir. Andploidi siklig1 %2,3
ile %5 arasinda bildirilmistir (Daubeney ve ark., 1998).
Olgumuzun karyotip incelemesi normaldi. Gebeligi termi-
ne etme oranlari, taninin 24. gebelik haftasindan 6nce ko-
yuldugu olgu serilerinde yiiksek olmustur. Farkli ¢calisma-
larda terminasyon oranlar1 %82 (Daubeney ve ark., 1998)
ve % 100 (Maeno ve ark., 1999) olarak belirtilmistir.

Gebeligin devamina karar verilen olgularda tirkiis-
pit yetmezligi, kardiomegali ve hidrops gelisimi agisindan
fetus takip edilmelidir. Literatiirde 28. gebelik haftasinda
kalp yetmezligi gelisen bir fetusa intrauterin pulmoner ka-
paga valvulutomi yapilip basarili olunan bir olgu sunul-
mustur (Arzt ve ark., 2003). Hidrops gelismeyen olgular
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miadinda, kontrendikasyon yoksa vajinal dogurtulabilir.
Bu bebeklerin dogduklarinda duktus arteriosus bagimlisi
olacaklar1 unutulmamalidir.

4. Sonug¢
Gilinlimiizde aileler her yonden saglikli bir bebek
arzu etmektedirler. Ultrasonografiye bir tarama yontemi

yapan hekimler iizerinde yogun baski kurmaktadirlar. Ul-
kemizde gelinen ultrasonografi bilgi birikimi, rutin fetal
ekokardiografi icin uygun olmasa da dort kadran ve ¢
damar goriintiisii gibi kolay &grenilebilir kalp inceleme
kesitlerinin rutin fetal ultrasonografiye eklenmesiyle bazi
kardiak anomalilerin intrauterin taninmas1 miimkiin olabi-
lir.

olarak degil tan1 yontemi olarak bakmakta ve takiplerini
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