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zole Levokardi,
Nadir Gorilen Bir Situs Anomalisi:
Iki Farkli Olgu Sunumu

Isolated Levocardia, A Rare Situs Anomaly:
Report of Different Two Patients

OZET izole levokardi, abdominal organlarin situs inversusu ve kalbin normal sol tarafl yerlestigi
nadir bir situs inversus tipidir. Yaslar1 9 ve 8 olan iki kiz hasta, abdominal situs inversus nedeniyle
poliklinigimize sevk edilmislerdi. Gégiis grafisi, karin ultrasonografi ve tomografisinde normal
lokalizasyonlu kalp ve abdominal organlarda situs inversus saptands; ayrica birinci olguda polispleni
mevcuttu. Gogilis tomografisinde her iki akcigerin normal lobulasyonda oldugu goriildi.
Ekokardiyografide inferior vena kava yoklugu disginda herhangi bir patolojik bulgu saptanmada.
Kardiyak manyetik rezonans goriintiileme tetkikinde her iki olguda da inferior vena kavanin
yoklugu ve ilk olguda azigos ven devamlilig1 tespit edildi. izole levokardili olgularin kalplerinde
siklikla agir derecelerde yapisal bozukluklar bulunmaktadir ve prognozu da belirleyen budur.
Ayrica, ileri yaglarda malrotasyon nedeni ile bagirsak obstriiksiyonu gelisebilir. Bu nedenle situs
anomalisi bulunan hastalarda gériintiileme yontemleri kullanilarak anatomik yapi net olarak ortaya
konulmahdir. Bu sayede ileri yaglarda olusabilecek sorunlar nlenebilir.

Anahtar Kelimeler: Levokardiya; heterotaksi sendromu; ¢ocuk; azigos veni

ABSTRACT Isolated levocardia is a rare type of situs inversus with normally located heart and situs
inversus of abdominal viscera. Two girls with 9 and 8 years diagnosed as abdominal situs inversus
were referred to our pediatric cardiology clinic. Thorax X-ray, abdominal ultrasonography and to-
mography revealed that normally localized heart and situs anomaly of viscera; but polisplenia was
detected in case 1. No cardiac defect was detected instead of absence of inferior vein cava on
echocardiography. Cardiac magnetic resonance imaging revealed that absence of inferior vein cava
in two cases and persistence of azygos vein in case 1. Severe cardiac defects can be detected in cases
with isolated levocardia and this affects the prognosis. Also, intestinal obstruction may occur due
to malrotation during the life. Anatomical structure and situs should be evaluated detailed by im-
aging methods in the patients with situs anomaly. By this way, complications which occur in older
ages can be prevented.
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zole levokardi, kalbin sol gogiis boslugunda ve apeksinin de kaudal ve
solda yerlestigi, visseral organlarda cesitli derecelerde situs inversus
veya heterotaksi bulunan nadir bir dogumsal bozukluktur.! Genel po-
pulasyonda tahmini insidans1 22000 canli dogumda bir olarak goriilmekte;
biitiin dogumsal kalp hastaliklar1 arasinda da %1,2 oraninda saptanmakta-
dir."? Izole levokardili cocuk ve erigskinlerde kompleks kardiyak defektle-
rin siklikla eslik ettigi bilinmektedir; bu hastalarda prognoz eslik eden
yapisal kalp anomalilerinin varligina ve agirligina baghdir."** Polispleni
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sendromu, sol izomerizm ile karakterize hetero-
taksik bozukluklar ile abdominal ve kardiyopul-
moner anomalilerin eglik ettigi nadir goriilen
dogumsal anomalidir. Her iki tarafta da sol akciger
lob ve brons yapisi izlenir; inferior vena kava bu-
lunmaz ve bunun yerine azigos ven devamlilig:
vardir.® Izole levokardili olgularda oldugu gibi po-
lisplenili olgularda da prognozu eslik eden kardi-
yak anomalilerin agirhigr belirler. Makalemizde,
¢ok nadir olarak bildirilen birbirinden farkli 6zel-
liklerde iki izole levokardi olgusunu sunduk. Ol-
gularin birinde polispleni birlikteligi, inferior vena
kava yoklugu ve bunun yerine azigos ven devamli-
ig1 saptands; digerinde ise polispleni bulunmazken
vena kava inferior yoklugu tespit edildi. Her iki ol-
guda da yapisal kardiyak anomali bulunmamak-
taydi ve akciger lobulasyonlar1 normaldi.

OLGU SUNUMLARI
OLGU 1

Dokuz yasinda kiz hasta, kronik konstipasyon ne-
deniyle getirildigi hastanemiz pediatri poliklini-
ginde batin i¢i organlarinin ters olarak tespit
edilmesi nedeni ile kardiyak inceleme amaciyla
¢ocuk kardiyoloji poliklinigine sevk edilmisti. Has-

tanin kardiyovaskiiler sistem muayenesinde her-
hangi bir patolojik bulgu saptanmadi. Cekilen elek-
trokardiyografi (EKG)’de siniis ritmi mevcuttu ve
24 saatlik Holter incelemesinde aritmi yoktu.
Goglis-batin X-ray grafisinde normal yerlesimli
kalp golgesi olmasina karsin sagda yerlesimli mide
gazi mevcuttu (Resim 1A). Batin ultrasonografi ve
tomografisinde batin ici organlar ters (situs inver-
sus) yerlesimli idi ve polispleni bulunmaktaydi
(Resim 1B). Toraks tomografisinde ise normal ya-
pida akcigerler saptand: (Resim 2A). Ekokardiyo-
grafide kalpte yapisal bozukluk yoktu, ancak
inferior vena kava goriilemedi; devaminda kardi-
yak manyetik rezonans goriintiileme (MRG) tetki-
kinde inferior vena kava yoklugu ve azigos ven
devamlilig: tespit edildi (Resim 2B). Baryumlu sin-
dirim sistemi incelemesinde malrotasyon yoktu
ancak kolonda dilatasyon izlendi. Herhangi bir cer-
rahi miidahele diisiiniilmeyen hasta kardiyoloji ve
cerrahi polikliniginde takibe alindi.

OLGU 2

Sekiz yasinda kiz hasta, klinigimize kardiyak tfii-
riim duyulmasi nedeniyle sevk edilmisti. Hastanin
oykiistinde 6zellik yoktu. Yapilan fizik muayenede
mezokardiyak odakta 1/6 sistolik iifiirtim duyuldu

RESIM 1: (A) Abdominal-gbgis 6n arka grafisinde kalp normal yerlesimli; ancak mide gazi sagjda izlenmekte. (B) Batin tomografisinde ig organlar ters yerlegimli
ve polispleni gorinimu.
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ve diger fizik muayene bulgulari normaldi. Ceki-
len telekardiyografisinde normal yerlesimli kalp
golgesi olmasina karsin sagda yerlesimli mide gazi
mevcuttu (Resim 3). EKG ve Holter incelemesinde
herhangi bir aritmi tespit edilmedi. Ekokardiyo-
grafide yapisal bir patoloji saptanmayan hastanin
vena kava inferioru goriilmedi. Bunun tizerine is-
tenen batin ultrasonografisi ve gogiis tomografi-
sinde siras1 ile abdominal situs inversus ve normal
lobulasyonda akcigerlerin oldugu tespit edildi. Kar-
diyak MRG’de ise vena kava inferiorun olmadig,
hepatik venlerin direkt olarak sag atriyuma agildig:
rapor edildi (Resim 4). Bu bulgular esliginde izole
levokardi tanis1 konulan ve herhangi bir sikayeti
de olmayan hasta klinigimizde takibe alindu.

TARTISMA

Damarlar ve batin i¢i organlar yerlesim yerlerine
gore genellikle situs solitus, situs inversus ve situs
ambiguous olmak tizere ¢ tipte incelenebilir.”?
Situs solitus normal anatomik yerlesimi gosterirken
situs inversus situs solitusun ayna goriintiisii olarak
organlarin ters yerlesimini ifade eder ve dekstro-
kardi ile birlikte olan “situs inversus totalis” ve
levokardi ile birlikte olan “situs inversus abdomi-
nalis” olarak iki ana gruba ayrilir.? Situs solitus ve
levokardi birlikteligi bulunan olgularda dogumsal
kalp hastalig1 goriilme orani1 %0,6-0,8 olarak bildi-
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RESIM 3: Telekardiyografide normal yerlesimli kalp ile birlikte sag tarafta yer-
lesimli mide gazi gérinimd.

rilmistir.’ Situs ambiguous ise batin i¢i organlarda
malrotasyon ve dismorfik degisiklikler ile tanimla-
nabilir ve sol veya sag atriyal izomerizm ile birlik-
telik bulunabilir. Heterotaksi bulunan hastalarda
dogumsal kalp hastalig1 %50-100 gibi yiiksek oran-
larda bildirilmigtir.>10

[zole levokardi, ilk olarak 1947 yilinda Taussig
tarafindan situs inversus ve levokardi birlikteligi
seklinde tanimlanmistir; kelime olarak ise ilk defa
1973 yilinda Liberthson ve ark. tarafindan kalbin
gogiis boslugunda normalde olmas: gereken yerde
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RESIM 4: Kardiyak MRG'de sol tarafli inen aorta gortilmesine ragmen, sag
tarafta devamli vena kava inferior goriilememekte.

oldugu ancak batin i¢i, organlarin situs inversus
veya heterotaksi seklinde yerlestigi olgular i¢in
kullanilmistir.'® Izole levokardi olgulari eslik eden
kardiyak anomaliler nedeniyle siklikla erken yag-

larda veya rastlantisal olarak da ¢ocukluk ve ye-
tiskin dénemlerde tani almaktadirlar. Cok nadir
olarak da prenatal donemde tani alan olgular da

mevcuttur.®!!

[zole levokardi viicut organlarinda cesitli
anormalliklerle birliktelik gosterir. Bazi organlar
kismen ters yerlesimli iken bazilari tamamen yer
degistirmistir, bazilari ise sadece malrotasyona ug-
ramigtir.! Inferior vena kava yoklugu bazi olgu-
larda izole olarak goriilebilecegi gibi siklikla
polispleni sendromunun bir parcasi olarak da kar-
simiza ¢ikabilmektedir.'? Polispleni sendromu bi-
lateral sol taraflilik ve iki veya daha fazla dalak
bulunmasina ek olarak cesitli organ anomalileri
ile karakterizedir. Sol taraflilik bilateral morfolo-
jik olarak sol bronslar, her iki akcigerde sol akci-
ger lobulasyonu, bilateral superior vena kava
bulunmasi, inferior vena kava yoklugu ve bunun
yerine azigos ven devamliligini igerir.®'* Hetero-
taksi olgularinin biiyiik ¢ogunlugunda karmasik
kardiyak anomaliler bulunur. Ancak ¢ok nadir
olarak normal yapida kalbe sahip olgular da bildi-
rilmistir. Bu hastalar bazen ¢ocukluk ¢aginda veya
adolesan donemde tani alirken, rastlantisal olarak
da volvulus veya bagirsak obstriiksiyonu gibi ne-
denlerle uygulanan bir batin ameliyatinda tani
konulabilmektedir.'* izole levokardili hastalar-
da bagirsak obstritksiyonu gibi ciddi komplikas-

TABLO 1: Literatlrdeki izole levokardi ve polispleni birlikteligi ile normal yapida akciger ve kalbi bulunan olgular.

Yazar Yas Cinsiyet
1 Majeski ve Upshur {1975) YD E
2 Kobayashi ve ark. (1983) 47 yil K
3 Debich ve ark. (1990) 11 ay E
4 11ay K
5 Winer-Muram ve ark {(1991) 60 yil K
6 Sener ve Alper (1994) 57yl K
7 Sultan ve ark. (1996) YD E
8 Vanderdood ve ark. (2003) 3ay E
9 Gindes ve ark. (2007) YD K
10 YD K
11 Seo ve ark. (2008) 41 yil K
12 Imamura ve ark. (2011) YD K
13 Olgu 1 9yl K

Azigos ven devamliligi

Eslik eden ek anomaliler

* Konjenital diyafragma hernisi
Var
Yok Malrotasyon
Yok Biliyer atrezi
Var
Var Kisa pankreas
* Yarik damak-dudak, mikropenis
Var Safra kesesi yoklugu, mobil cekum ve malrotasyon
Yok
Var
* Preduedonal portal ven
Yok Malrotasyon
Var

* Tanimlanmamig, YD: Yenidogan.
(Imamura T et al. 2011°den alinmigtir).
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yonlar meydana gelebilir. Bagirsaklarda malro-
tasyonun yiiksek oranda goriilmesi nedeniyle he-
terotaksi bulunan bitiin hastalarda baryumlu
kontrast inceleme ile sindirim kanal1 goriintiilen-
melidir. Eger malrotasyon tespit edilirse ileride
olusabilecek hayati tehdit edebilen volvulus gibi
komplikasyonlarin 6nlenmesi amaciyla profilaktik
operasyon (Ladd’s prosediirii) uygulanabilir.'

Literatiirde 1973’de Liberthson™un bildirdigi
ilk hastadan giiniimiize kadar izole levokardi ve po-
lispleni birlikteligi ile normal yapida kalp ve akci-
gerleri bulunan bizim olgumuzla birlikte 13 olgu
bulunmaktadir. Bu hastalarda inferior vena kava
genellikle yoktu ve bunun yerine azigos ven de-

).11,16724

vamlilig1 mevcuttu (Tablo 1 Olgularimizin

her ikisinde de vena kava inferior bulunmamasina

ragmen sadece birisinde azigos ven devamlilig1 tes-
pit edildi.

Birkag yayinda fetal ekokardiyografi ile izole
levokardi tanis1 konuldugu bildirilmektedir.2!!
Dogum sonrasinda da bu hastalarda basit bir
gogiis-toraks grafisi ile izole levokardi tanisindan
stiphelenilerek sonrasinda uygulanacak batin ult-
rasonografi ve tomografisi ile batin i¢i organlar ve
polispleni net olarak degerlendirilebilir. Toraks to-
mografisi ile de akcigerlerin yapis: ortaya konula-
bilir. Kardiyak ekokardiyografi ve MRG ile yapisal
kardiyak anomaliler ve inferior vena kava veya azi-
gos devamlilig1 varlig tespit edilebilir. Biitiin bun-
larin sonucunda anatomik yap1 net olarak ortaya
konularak ileri yaslarda olusabilecek sorunlar i¢in
onceden 6nlem alinabilmesi miimkiin olabilir.
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