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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Eriskin bir hastada cift odacikhh sag ventrikiil ve ciddi koroner arter

hastahigi: Olgu sunumu

Double-chambered right ventricle and severe coronary artery disease in an adult patient: A case

report

Ciineyt ERIS, Hasan ARI, Burak ERDOLU, Senol YAVUZ, Ahmet OZYAZICIOGLU

OZET

Cift odacikli sag ventrikiil, anormal gelismis kas bantlarinin sag
ventrikiilii iki parcaya boldiigli konjenital bir kardiyak anomalidir.
Kirk alt1 yasinda erkek hastada ¢ift odacikli sag venrtikiil, bikiispid
aort kapak ve ciddi koroner arter hastalig1 tespit edilerek cerrahi
girisime karar verildi. Operasyonda sag ventrikiilotomi yoluyla
obstriiksiyona sebep olan anormal adale bantlar1 rezeke edildi.
Infundibular darlik Gore-tex yama ile genisletildi. flave olarak sol
internal torasik arter ile sol 6n inen koroner artere bypass girisimi
uygulandi. Eriskin hasta popiilasyonunda, ¢ift odacikli sag ventrikiil
ile koroner arter hastaligi birlikteligi son derece nadir olup
sundugumuz olgu literatiir taramasindan elde ettigimiz bilgiye gore,
bildirilen ligiincii olgudur.

Anahtar kelimeler: Eriskin ¢ag, Cift odacikli sag ventrikiil,
Pulmoner hipertansiyon

ABSTRACT

Double-chambered right ventricle is a congenital cardiac anomaly
in which the right ventricle is divided into two portions by
anomalous muscle bundles. We discuss a patient aged 46 who had
a double-chambered right ventricle, with coronary artery stenosis
and a bicuspid valve. Our patient underwent successful surgical
resection of the obstruction by a right ventriculotomy and the
infundibular stenosis was expanded with a Gore-tex patch. Also, a
left internal mammary artery-left anterior descending coronary
artery anostomosis was performed for the left anterior descending
stenosis. Although, double-chambered right ventricles are
extremely rare in adults, the example of double-chambered right
ventricle with coronary artery stenosis which we diagnosed and
operated on was the third case reported according to our review of
the literature.
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Giris

Cift odacikli sag ventrikiil, sag ventrikiili, proksimal
yiiksek basingl ve distal diisiik basingli olmak tizere iki
boliime ayiran anormal muskiiler ya da fibromiskiiler
bantlarin sebep oldugu sag ventrikiil ¢ikim yolu darligmin
bir seklidir [1]. Bu anomaliler en sik ¢ocukluk caginda
tespit edilir ve %80-90’1 diger konjenital anomaliler ile
birlikte goriiliirler [2]. Nadiren, daralma yavas yavas
ilerlerken hasta asemptomatik kalir ve eriskinlige kadar
bulgu vermeyebilir. Bu kosullar altinda dogru tani
konulmas1 zordur [3-4]. Pulmoner/sistemik kan akimi
oranimin (Qp/Qs)>2, anatomik alt sag ventrikiil odacigi ile
ana pulmoner arter arasindaki basing gradiyentinin >40 mm
Hg.’nin iizerinde olmasi, aort yetmezligi veya semptomatik
kalp yetmezligi cift odacikli sag ventrikiil i¢in cerrahi
endikasyonlar1 olusturur [5].

Bu yazida, ¢ift odacikli sag ventrikiil ve ciddi koroner
arter hastaligi olan semptomatik eriskin bir hastada basarili
cerrahi girisimimizi sunmaktayiz.

Olgu Sunumu

Kurk alt1 yasinda erkek hasta, egzersizle gelen gdgiis agrisi,
nefes darligi, carpint1 sikayetleri ile hastanemiz kardiyoloji
poliklinigine bagvurmus ve yapilan ekokardiyografi sonrasi
sag ventrikiil ¢ikim yolunda, pulmoner kapak oncesinde
ileri derecede darlik tespit edilmistir. Yapilan sag
ventrikiilografisinde moderatdér band ve krista
supraventrikiilaris bdlgesinde ileri derecede gelismis
bantlar tespit edilmis, ventrikiiler septal defekt bulgusuna
rastlanmamistir. Yapilan koroner anjiografisinde sol
anterior desendan koroner arterinde proksimal %90 darlik
saptanmistir. Bagvuruda normal siniis ritm ve normal kan
basinct tespit edilmistir. Telegrafide sag kalp konturunda
genisleme, oskiiltasyonda, 6zellikle sol 3. interkostal
aralikta siddetlenen, sol sternal sinir boyunca duyulan
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Sekil 1. Ekokardiyografide sag ventrikiil kavitesi,
sag ventrikiil ¢ikis yolundaki darlik ve sag ventrikiil
¢ikis yolu kavitesinin goriintiisii. RV: Sag ventrikiil,
RVOT: Sag ventrikiil ¢ikis yolu.

4-5/6 sistolik ejeksiyon iiflirimi dikkat ¢ekmistir.
Elektrokardiyografide sag ventrikiil hipertrofisi ve sag
atriyal genisleme bulgular1 gorilmiistiir. Transtorasik
ekokardiyografide, sag ventrikiil hipertrofisi, ciddi sag
ventrikil ¢ikim yolu darligi ve 2. derece trikiispit
yetmezligi saptanmistir (Sekil 1). Ekokardiyografide,
modifiye parasternal kisa aks goriintiide sag ventrikiil
kavitesi ile sag ventrikiil ¢ikis yolu kavitesi arasindaki
maksimum gradiyent 135 mmHg iken ortalama gradiyent
80 mmHg olarak saptanmistir (Sekil 2). Pulmoner arter
¢apt 3,2 cm olup, valvuler darlik bulgusu gostermemekte
idi. Kardiak kateterizasyonda varligini destekleyen sag
ventrikiil ile pulmoner arter arasinda 80 mm Hg basing
gradiyenti teyit edilmistir. Sag ventrikiilografisinde,
hipertrofiye sag ventrikiil duvart ve moderatdr bant tespit
edilmistir (Sekil 3). Cikan aort ¢ap1 3,8 cm’idi ve gradiyent
mevcut degildi. Bu ylizden bikiispit yapidaki aort kapaga
cerrahi miidahale disiiniilmemistir.

Cerrahi, standart kardiyopulmoner bypass ile orta
derecede hipotermi altinda soguk ve ardindan sicak kan
kardiyoplejisi esliginde gergeklestirildi. Pulmoner kapagin
altindan infundibuler bolge agilarak sag ventrikiile girildi.
Krista supraventrikularis bolgesindeki ve moderator
banttaki ileri derecede hipertrofiye olmus kas dokusu eksize
edildi. Gore-tex yama (W.L. Gore &Associates, Inc.;
Flagstaff, Ariz) ile infundibuler bdlgedeki ventrikiilotomi
4/0 prolen ile kontinii dikislerle kapatildi. Ilaveten hastaya
proksimal sol anterior desandan lezyonu nedeniyle sol
internal meme arterine tek damar koroner bypass islemi
uygulandi (Sekil 4). Operasyon sorunsuz olarak tamamlandi.
Hasta, postoperatif 7. giiniinde taburcu edildi. Postoperatif
transtorasik ekokardiografide sag ventrikiil ¢ikim yolunda
rezidiiel 15 mm Hg gradient tespit edildi.

Sekil 2. Ekokardiyografide modifiye parasternal kisa
aks goriintiide sag ventrikiil kavitesi ile sag ventrikiil
¢ikis yolu kavitesi arasindaki gradiyent (135 / 80
mmHg).

Sekil 3. Sag ventrikiilografide ileri
derecede hipertrofiye olmus sag
ventrikiil duvari, moderatér bant, sag
ventrikiil ¢ikis yolu darligi, sag
ventrikiil kavitesi ve sag ventrikiil
¢ikis yolu kavitesi. RV: sag ventrikiil

Tartisma

Cift odacikli sag ventrikiil, sag ventrikiil ¢ikim yolundaki
daralma bebeklik doneminden itibaren ilerleyicidir ve
genellikle ¢cocukluk doneminde semptom verir. Nadiren de
erigkinlik doneminde semptomlar belirgin hale gelebilir
[3-6].

Cift odacikli sag ventrikiildeki anormal kas demetlerinin
kompleks morfolojisi hakkinda bir ¢ok mekanizma ileri
stiriilmiistiir. Pongiglione ve arkadaglari ventrikiiler septal
defekti olan hastalardaki artmis kan akiminin
supraventrikiiler tepede hipertrofiye neden olarak ¢ikim
yolunda obstriiksiyona sebep oldugunu ileri siirmiislerdir
[7]. Wong ve arkadaslari ise obstriiksiyonun septomarjinal
trabekiiliin (moderatdr bant) yukar1 yer degistirmesi ve
zamanla hipertrofiye olmasi sonucu gelistigini 6ne
sirmektedirler [8]. Alva ve arkadaslar1 ise yukaridaki
teorilere ters olarak anormal kas demetlerinin septoparyetal
trabekiilasyonun belirginlesmesinden kaynaklandiklarini
one stirmislerdir [1].

Bu hastalarda sag ventrikiiliin ¢ikim yolundaki akim
bozukluklari, sag ventrikiilde odaciklasmaya neden olan
septoparyetal trabekiilde anormal biiyiimeye ve yer
degistirmis moderator bandin hipertrofiye olmasina yol agar
[9]. Daralmanin ilerleyip hastada semptomlarin ortaya
cikist 4 ay ile 20 yas arasinda degismektedir [10,11].
Nadiren eriskinlik ¢aginda degisik semptomlarla ortaya
cikarlar ve daralmanin ilerleme orani yasla birlikte artma
egilimindedir [9].

Vakalarin %80-90’1nda ventrikiiler septal defekt ile
birlikte goriiliir [5]. Takipte kiigiik ventrikiiler septal defekt,
¢ift odaciklt sag ventrikiildeki daralmanin ilerlemesi
nedeniyle kapanma egilimindedir ve eriskinlik doneminde
semptomlarin artmasina neden olur.
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Sekil 4. Sag ventrikiil ¢ikis yolununinin patch yama ile genisletilmis hali
ve sol internal meme arteri-sol anterior desandan anastomozunun
intraoperatif goriintiisii.

Vakalarin ¢ogu asemptomatiktir ve kardiak tfiirimiin
arastirilmasi i¢in hastaneye bagvururlar. Cil ve arkadaslart
yaptiklar1 52 hastalik ¢alismada %40 hastanin asemptomatik
oldugunu,%35 oraninda halsizlik sikayetleri oldugunu, %17
oraninda efor dispnesi ve kalp yetmezligi bildirmislerdir
[10].

Zayif egzersiz intoleransi muhtemelen azalmis kardiyak
outputa veya sag ventrikiil ¢ikim yolunun ciddi darligina
bagli olarak gelismis sag kalp yetmezligine baglidir. Ciddi
infundibuler darlig1 olan hastalarda gecici kan akimi
bozulmalarina sekonder senkop ve bas donmesi de
gorilebilir. Bizim hastamizda da egzersiz dispnesi ve azalmis
egzersiz toleranst mevcuttu fakat hastamizda mevcut koroner
arter hastalig1 da benzer semptomlar1 gostereceginden ayirici
taninin yapilmasini giiclestirmekteydi.

Cift odacikli sag ventrikiil ve koroner arter hastaligi
birlikteligi olduk¢a nadir goriillmektedir. Kottayil ve
arkadaglari, 2011 yilinda yayinladiklar1 14 olguluk ¢ift
odacikli sag ventrikiil serilerinde 2 olguda semptomatik
koroner arter hastalig1 tespit etmiglerdir. Cift odacikli sag
ventrikiil, koroner arter hastali§i ve romatizmal mitral
stenozu olan 1. olguda mitral kapak replasmani, koroner
bypass cerrahisi ve ¢ift odacikli sag ventrikiil onarimi
gercgeklestirilmistir. 51 yasinda stabil anjina semptomlari
olan 2. olguda ise, ¢ift odacikli sag ventrikiil onarimi1
yaninda ikili koroner bypass cerrahisi uygulamislardir [12].
Yaptigimiz literatiir ¢calismasinda baska koroner arter
hastalig1 ile birlikte ¢ift odacikli sag ventrikiil olgusuna
rastlamadik. Bu nedenle koroner arter hastalig: ile ¢ift
odacikli sag ventrikiiliin direkt iliskisini saptamak zordur.
Ancak ayricr tanida koroner arter hastaligi da géz oniinde
bulundurulmalidir.

Bu tiir olgulardaki ¢esitlilik 6zellikle semptomlarin
ciddiyeti, tikaniklig1 yaratan bandin lokasyonu erigkinlerde
tanty1 zorlastirir. Ozellikle transtorasik ekokardiyografi
cocuklarda konjenital kalp hastaliginin tanisin1 koymada
¢ok onemli bir aragken eriskinlerde diizensiz yapisi ve
retrosternal bolgede olmasi nedeniyle sag ventrikiiliin
gosterilmesinde limitlidir ve ¢ift odacikli sag ventrikiil
tanis1 koymak zordur [13].

Daha onceki ¢alismalar transtorasik ekokardiyografi ile
erigkinlerdeki ¢ift odacikli sag ventrikiil olgularinin yalnizca
%8-17 oraninda dogru tani koyulabilecegini gostermistir
[6,14,15]. Bu olgularda transezofageal ekokardiografi ve
kalp kateterizasyonu yapilmasi tavsiye edilmektedir.

Biitiin semptomatik eriskin hastalar daralmay1 yaratan
kas bandinin rezeke edilmesi ve beraberindeki diger
lezyonlarin onarilmasi i¢in ameliyat edilmelidir. Ayrica
asemptomatik olup 40 mm Hg’dan fazla gradienti olan
hastalar da opere edilmelidir ¢iinkii eriskinlerde daralma
hizla progresif olarak ilerlemektedir [3]. Cift odacikli sag
ventrikiiliin cerrahi tedavisindeki amag¢ gradyenti olmayan
sag ventrikiiler ¢ikim yolu olusturmaktir. Bu da darlik
yaratan kas bandinin yeterli rezeksiyonu ile olur. Anormal
kas bandinin rezeksiyonu sag atriyotomiyle, sag
ventrikiilotomiyle ya da kombine transatriyal ve
transpulmoner insizyon ile yapilabilir [3,5,6,].

Cocukluk cagindaki ¢ift odacikli sag ventrikiillerde sag
atriyotomi ve kombine transatriyal ve transpulmoner
insizyonlar daha sik kullanilirlar. Sag ventrikiilotomi daha
nadiren kullanilir ¢iinkii ventrikiiler aritmilere veya
bozulmus sag ventrikiil fonksiyonuna yol acabilir.
Miyokardiyumun fibrotik doku ile degisimi, hipertrofiye
kas bantlarindaki diizensiz ve heterojen miyofilamanlar
aritmi patogenezinde sug¢lanmislardir [16]. Eriskinlerde ise
ozellikle darlig1 sag atriyotomiden eksize edilemeyecek
kadar ciddi ve biiyiik olanlarda sag ventrikiilotomi daha sik
tercih edilir [17]. Infundibuler odacig1 hipoplastik olanlarda
vertikal ventrikulotomi ve infundibuler yama rutin olarak
kullanilmalidir.

Bir¢ok ¢ift odacikli sag ventrikiillii hastada pulmoner
kapak normaldir ve ventrikiilotomi, transpulmoner aniiler
insizyon yapilmadan sag ventrikiil ¢ikim yoluyla sinirlt
kalabilir boylece pulmoner kacaga bagl ge¢ sag ventrikiil
disfonsiyonu 6nlenmis olur.

Biz transventrikiiler yaklasimi kullandik ¢ilinkii anormal
bandlar sag artriyumdan rezeke edilemeyecek kadar
gelismig ve iist kisimda yerlesmisti.

Erigkinlerde sira dis1 semptomlarla seyreden sag
ventrikiil ¢ikim yolu darligit mevcudiyetinde c¢ift odacikl
sag ventrikiil diisiiniilmelidir. Cift odacikli sag ventrikiil
vakalari tespit edildiginde opere edilmelidir ¢linkii daralma
progresifdir ve kalp yetmezligi ile sonuglanir.
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