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Olgu Sunumu
Case Report

Torakoabdominal tip ektopia kordis: bir olgu sunumu

Thoracoabdominal ectopia cordis: a case report
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Ozet

Ektopia kordis ¢ok nadir goriilen bir kalp anomalisidir. Kalbin bir kismmin veya tamaminin toraks digina yerlesmesidir. Siklikla
beraberinde diger konjenital kalp hastaliklar: da goriiliir. Biz de torakoabdominal tip ektopia kordis ve atriyal septal defekti olan bir

giinliik olguyu sunmay1 amagladik.

Anahtar kelimeler: Ektopia kordis; konjenital kalp hastaligi; torakoabdominal; yenidogan

Abstract

Ectopia cordis is a very rarely seen cardiac anomaly. In this anomaly heart settles outside the thorax completely or partially and other
cardiac anomalies may be present. Here we aimed to present a one-day newborn with ectopia cordis and atrial septal defect.
Keywords: Ectopia cordis; congenital heart disease; thoracoabdominal; newborn

Giris

Ektopia kordis kalbin bir kisminin veya tamaminin
toraks kavitesinin digina yerlesmesi olarak tanimlanir.
Nadir goriilen bir konjenital kalp anomalisidir. Ektopia
kordis 5.5-7.9 milyon canli dogumda bir goriiliir.
Goriilme sikligr konjenital kalp hastaliklari icinde de %
0.5-0.8’dir (1-3). Ektopia kordis ilk kez 1706 yilinda
Haller tarafindan tanmimlanmustir (4). 1818 ve 1836’da
ise Weese (5) ve Todd (6) tarafindan siniflandirilmustir.
Biz de, torakoabdominal tip ektopia kordis ve atriyal

septal defekti olan bir glinlik olguyu sunmay1
amagcladik.
Olgu

Yirmi altt yasindaki annenin 2. gebeliginden 2. canl
dogan1 olarak, miadinda sezaryen ile 2850 g olarak
dogan kiz olgu oldugu 6grenildi. Gebelikte annenin
radyasyon, enfeksiyon gegirme, travma, ilag kullanma
Oykiisliniin olmadig1 ve anne-baba arasinda akrabalik
bulunmadig: ifade edildi. Muayenesinde boyu 50 cm,
bag cevresi 35 cm, viicut sicakligi 36.8°C, kan basinci
85/40 mmHg ve nabiz 114/dk idi. Genel durumu iyi,
spontan aktif, emme refleksi iyi olan olgunun, toraks
bolgesinde orta hatta sternum olmadigi, kalbin bir
kisminin toraksin digma dogru, {lizeri bir zarla Ortiilii
olacak sekilde itilmis olarak goriildii (Resim 1). Ayrica
bu kesenin alt kisminda karacigerin sol lobu ve
paraumblikal yapilar goriildii. Kalp sesleri dinlemekle
ritmik, normokardikti; ek ses ve Uflirim saptanmadi.

Akciger sesleri dinlemekle dogaldi,
hepatosplenomegalisi yoktu. Transtorasik
ekokardiyografisinde 6 mm atriyal septal defekt
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haricinde patoloji saptanmadi. Ug boyutlu bilgisayarl
tomografide (Resim 2), arkus aorta distalinde sol
subklavian arter ¢ikimi sonrast orjin alip retrotrakeal,
retrodzefagial seyir gdsteren aberan sag subklavian arter
izlenmistir. Sternuma ait goriintii izlenmemis olup kalp
intratorasik ~ alandan  anteriora  dogru  protrude
goriiniimdedir. Inceleme alanina giren kesitlerde kalp
inferiorda, karaciger sol lob mediali kismen, safra kesesi
ve kolon anslarinin anteriora dogru protrude oldugu
izlenmistir (herniasyon?). Tiim batin ultrasonografisinde
karaciger sol lobu orta hattin soluna dogru uzanim
gostermektedir.  Kranial USG  normal  olarak
degerlendirildi. Goglis cerrahisi ve kalp damar
cerrahisinin Onerisi dogrultusunda, kalbin iizerini &rten
koruyucu bir zar olmasi nedeni ile cerrahi miidahale
icin, toraksin genislemesinin beklenmesinin daha uygun
olacagi diisiiniildii. Toraks kavitesi, kalbin yerlesecegi
biiyiikliige ulastiktan sonra, tek asamali cerrahi ile kalbin
toraks bosluguna yerlestirilmesi planlandi. Bu nedenle
olguya aylik ¢ocuk kardiyolojisi, gbgiis cerrahisi ve kalp
damar cerrahisi poliklinik izlemi 6nerildi. Bir ay sonraki
kontroliinde kalbin {izerini orten koruyucu zarda
enfeksiyon olmadigi, EKG’sinin normal ve iki boyutlu
ekokardiyografide ise kiigiik atriyal septal defekt (6 mm)
oldugu gorildii. GoOgiis cerrahisi ise  kalbin
yerlestirilmesi icin, gogiis kavitesinin uygun biiyiikliige
erismedigini diisiinerek izlem 6nerdi.

Tartisma

Ektopia kordisin nedeni tam olarak bilinmemekle
birlikte trizomi 18, triploidi ve X’e bagh gecisli
koromozomal anomalilerle birlikteligi bildirilmistir
(7,8). Servikal, servikotorakal, torasik, torako-abdominal
ve abdominal olmak iizere ektopia kordisin 5 farkli
klinik tipi vardir. En sik goriilen tip torasik ve torako-
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abdominaldir (1,9). Ektopia kordis ile ek konjenital kalp
hastaliklart ~ birlikteligi  siktir  (%80.2).  Siklikla
ventrikiiler septal defekt, atriyal septal defekt, fallot
tetralojisi, sol ventrikiil divertikiilii ve pulmoner stenoz
gortiliir (10). Bizim olgumuzda ise interatriyal septumda,
sekundum atriyal septal defekt vardi. Ayrica ek anomali

olarak bagta omfalosel olmak {izere, gasrosizis, skolyoz,
yarik damak-dudak, hipoplastik akciger ve hidrosefali de
goriilebilir (10,11). Bizim olgumuzda en sik goriilen
ekstrakardiyak anomali olan omfalosel vardi.

Resim 2. Multislice BT'de (A ve B) sternum izlenmemekte ve kalp toraksin disina dogru itilmis goriiniimde.

Ektopia kordisin etyolojisinde sternum ve gogiis On
duvarmm normal embriyolojik gelisim siireclerindeki
duraksamalar  sonrast  olustugu  diisliniilmektedir.
Patogenezinde One siiriilen teoriler ise; lateral govde
kivrimlarmin inis ve orta hat birlesimindeki primer
eksiklik ile birlikte chorion ve/veya yolk sac’in erken
riiptiiri  sebebiyle toraksin mekanik kompresyonu
sonucu olustugu diistiniilmektedir (1).

Ektopia kordisin torako-abdominal tipi, 1958’de
Cantrell’in tanimladigi pentalojinin (kisa sternum
defekti, anterior diyafram defekti, pariyetal perikard
defekti, omfalosel, intrakardiyak defektler) bir parcasi

olabilir. Fakat bu pentalojide organlarin tutulum derecesi
farkli  siddette olabilir.  Cantrell’in  tanimladig:
pentalojide vakalarin ¢ogu sporadiktir. Bugiine kadar
kesin patogenezi bilinmemekle birlikte ailevi egilim
olabilecegi bildirilmistir (12). Bizim olguda ektopia
kordis, sternumun tamamen yoklugu, omfalosel ve
atriyal septal defekt vardi. Belki de bizim olgu da
parametreler eksik olmakla birlikte Cantrell’in
tanimladig1 Pentaloji grubuna girebilir.

Ektopia kordisin prenatal tanist gelismis ultrasonografik
tekniklerle 10. gebelik haftasindan sonra konulabilir.
Servikal ektopia kordis yasamla bagdasmaz, bu nedenle
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ciddi anomalilerle
olgularda aileyle
Onerilebilir (1).

beraber olan ektopia kordisli
goriigiilerek  terapStik  abortus

Ektopia kordisin cerrahi tedavisi, torasik tipte oldugu
gibi, gii¢ ve ek kardiyak anomali varsa yiiksek
mortaliteyle sonuglanabilir (9,10). Toraks uygun
biiyiikliige ulasana kadar asamali cerrahi onerilir. ilk
girisim kalbin {izerinin yumusak bir doku veya gogiis ile
beraber biiyliyebilen otogreft ile Ortiilmesi Onerilir
(1,13). Gogiis duvarimin  rekonstriiksiyonu  ileri
donemlerde uygulanir (10,13). Olgumuzda kalbin
iistiinde koruyucu bir zar oldugundan cerrahi tedavi i¢in
toraksin geniglemesinin beklenmesinin daha uygun
olacag: diisiiniildii. Ektopia kordis cerrahisinin mortalite
oran1 yiiksek oldugundan, tek agamali cerrahi ile kalbin
toraks bosluguna yerlestirilmesi planlandi. Kiiciik atriyal
septal defekt (6 mm) i¢in ise klinik izlem 6nerildi.

Sonug olarak, ektopia kordisin cerrahisi gii¢ ve yiiksek
mortaliteyle sonuglanabileceginden, cerrahi miidahale
zamanlamasi i¢in olguya goére karar verilmesi gerektigini
ve multidisipliner yaklasimin 6nemli  oldugunu
diistiniyoruz.
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