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on je ni tal ola rak dü zel til miş bü yük ar ter trans po zis yo nu na (at ri yo -
ven tri kü ler ve ven tri kü lo ar te ri yal dis kor dans) tüm kon je ni tal kalp
has ta lık la rı için de %1’den da ha az rast la nır. Ge nel lik le ven tri kü ler

sep tal de fekt, pul mo ner ste noz, pul mo ner at re zi ve tri küs pid (sis te mik) ka-
pa ğın Ebs te in mal for mas yo nu gi bi önem li in tra kar di yak de fekt ler le bir lik -
te gö rü lür.1-3 Na dir ola rak tek ba şı na bu lu nur ve ta nı al ma dan eriş kin ya şa
ka dar ula şa bi lir.2-5 Geç dö nem de sis te mik at ri yo ven tri kü ler ka pak ye ter siz -
li ği ve sis te mik ven tri kül de fonk si yon bo zuk lu ğu mor ta li te ve mor bi di te den
so rum lu dur.2-4 Bu ol gu ra po run da sup ra ven tri kü ler ta şi kar di ile baş vu ran, ek
ano ma li le rin eş lik et me di ği kon je ni tal ola rak dü zel til miş bü yük ar ter trans-
po zis yo nu ol gu su tar tı şıl mış tır.

Supraventriküler Taşikardi ile Başvuran
Konjenital Olarak Düzeltilmiş Büyük Arter

Transpozisyonu Olgusu

ÖZET Kon je ni tal ola rak dü zel til miş bü yük ar ter trans po zis yo nu at ri yo ven tri kü ler ve ven tri kü lo ar -
te ri yel dis kor dans ile ka rak te ri ze dir. Ço ğu ol gu eş lik eden kardiyak ano ma li ler ne de niy le er ken ço -
cuk luk dö ne min de ta nı alır. Na dir ola rak tek ba şı na bu lu nur ve ta nı sı geç ko nu lur. Bu ra da, 4.5
ya şın da gö ğüs ağ rı sı ne de niy le baş vu ran, EKG ’de Wolff-Par kin son-Whi te sen dro mu ve sup ra ven -
tri kü ler ta şi kar di sap ta nan, baş ka ca ek bir ano ma li nin eş lik et me di ği, kon je ni tal ola rak dü zel til miş
bü yük ar ter trans po zis yo nu ol gu su su nul muş tur. Wolff-Par kin son-Whi te sen dro mu nun ya pı sal
kalp ano ma li le riy le bir lik te ola bi le ce ği akıl da tu tu la rak, bu has ta la rın, fi zik in ce le me ve EKG bul -
gu la rı eş lik eden ya pı sal kalp ano ma li si ni dü şün dür me se de ru tin ola rak eko kar di yog ra fik de ğer len -
dir me le ri nin ya pıl ma sı fay da lı dır.
Anah tar Ke li me ler:Wolff-Par kin son-Whi te sen dro mu; eko kar di yog ra fi; 

bü yük damarların l-trans po zis yo nu

ABS TRACT Con ge ni tally cor rec ted trans po si ti on of the gre at ar te ry is cha rac te ri zed with at ri o -
ven tri cu lar and ven tri cu lo ar te ri al dis cor dan ce. Fre qu ently pa ti ents are re cog ni zed in early child ho -
od be ca u se of as so ci a ted car di ac ano ma li es. Ra rely, this ano maly may be iso la ted and di ag no sed
la ter in li fe. A 4.5 ye ar-old pa ti ent pre sen ting with chest pa in, sup ra ven tri cu lar tach ycar di a and
Wolff-Par kin son-Whi te syndro me, di ag no sed as iso la ted con ge ni tally cor rec ted trans po si ti on of
the gre at ar te ry is dis cus sed. Sin ce Wolff-Par kin son-Whi te syndro me is fre qu ently as so ci a ted with
ot her struc tu ral he art de fects, the se pa ti ents sho uld be ec ho car di og rap hi cally eva lu a ted event ho -
ugh the physi cal exa mi na ti on and ECG fin dings do not po int out to car di ac ano ma li es. 
Key Words: Wolff-Par kin son-Whi te syndro me; ec ho car di og raphy; trans po si ti on of gre at ves sels
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OL GU SU NU MU
Dört bu çuk ya şın da kız has ta gö ğüs ağ rı sı ve du dak
çev re sin de mo rar ma ya kın ma la rı ile baş vur du. Öy-
kü sün de sey rek gö ğüs ağ rı sı ya kın ma sı dı şın da bir
özel lik yok tu. Baş vu ru sı ra sın da çe ki len EKG ’de
hı zı 300/dk olan dar QRS’li sup ra ven tri kü ler ta şi -
kar di (SVT) tes pit edil di (Re sim 1). He mo di na mik
ola rak sta bil olan has ta nın baş vur duk tan ya rım sa -
at son ra her han gi bir te da vi ve ril me den si nüs rit-
mi ne dön dü ğü gö rül dü. Si nüs rit min de ki
EKG ’sin de sol aks sap ma sı, kı sa PR ara lı ğı ve del ta
dal ga sı sap tan dı (Re sim 2). Fi zik mu a ye ne si nor-
mal olup, os kül tas yon da  üfü rüm du yul ma dı. Te le-
kar di yog ra fi sin de özel lik yok tu (Re sim 3).

Eko kar di yog ra fik in ce le me de vi se ro at ri yal si tu sun
so li tus ol du ğu iz len di. Sol da ki at ri yo ven tri kü ler
(AV) ka pa ğın da ha dis tal de yer leş ti ği ve ka pa ğın
sep tal yap rak çı ğı nın sep tu ma ya pış tı ğı gö rül dü
(Re sim 4). Sis te mik valf gö re vi ya pan bu ka pak ta,
ye ter siz lik akı mı renk li Dopp ler ile ka pak la rın 1.5
cm dis ta li ne uzan dı ğı için ha fif ye ter siz lik ola rak
de ğer len di ril di. Bu bul gu lar at ri yo ven tri kü ler dis-
kor dan sa işa ret edi yor du. Aor tun pul mo ner ar te -
rin önün de ve sol da yer al dı ğı, sol da yer le şen sağ
ven tri kül ya pı sın da ki ka ba tra be kü las yon lu ven-
tri kül den çık tı ğı, pul mo ner ar te rin ise sağ da yer-
leş miş sol ven tri kül ya pı sın da ki tra be kü las yon suz
ven tri kül den çık tı ğı gö rül dü (Re sim 5), dis kor dan
ven tri kü lo ar te ri yal iliş ki mev cut tu. Ol gu ya kon je -
ni tal dü zel til miş bü yük ar ter trans po zis yo nu
(BAT) ve Wolff-Par kin son-Whi te (WPW) sen dro -
mu ta nı la rı ko nul du. SVT ata ğı nın tek rar la ma sı nı
ön le mek ama cıy la oral prop ra no lol 2 mg/kg/gün
baş lan dı. An ti a rit mik te da vi nin 9. ayın da ya pı lan
Hol ter tet ki kin de gün bo yun ca 5 adet sup ra ven -
tri kü ler er ken atım sap ta nır ken SVT ata ğı iz len -
me di. İki yıl lık iz lem sü re sin ce has ta da SVT ata ğı
göz len me di.

TAR TIŞ MA
Kon je ni tal dü zel til miş BAT sey rek gö rü len bir do-
ğum sal kalp has ta lı ğı dır. Bu pa to lo ji de ven tri kü ler in-
ver si yo na bü yük ar ter le rin trans po zis yo nu eş lik eder.
Ana to mik sağ ven tri kül sis te mik ven tri kül, ana to mik
sol ven tri kül ise pul mo ner ven tri kül gö re vi ya par. Bu
ne den le nor mal do la şım fiz yo lo ji si bo zul maz, fa kat
sağ ven tri kül ve tri küs pid ka pa ğın sis te mik do la şı ma
kar şı ça lış ma la rı, uzun dö nem de fonk si yon la rı nın
bo zul ma sı na ne den olur. Eş lik eden ano ma li ler ven-
tri kü ler sep tal de fekt, pul mo ner ste noz ve ya at re zi,
de ği şen de re ce de ye ter siz li ğe ne den olan tri küs pid
ka pak de for mi te si dir.1

WPW, en sık gö rü len ven tri kü ler pre ek si -
tas yon form la rın dan bi ri dir. At ri yum lar ve ven-
tri kül ler ara sın da bu lu nan Kent Hüz me si
ak se su ar bir ile ti yo lu oluş tu ra rak SVT’yi ko lay -
laş tı rır. EKG ’de üç te mel bul gu nun ol ma sı WPW
sen dro mu ta nı sı nı koy du rur: kı sa PR me sa fe si,
uza mış QRS komp lek si, QRS komp lek si nin baş-
lan gı cın da ki anor mal del ta dal ga sı. WPW sen-

RESĐM 1: Hastanın geliş EKG’sinde dar QRS’li supraventriküler taşikardi
izlenmektedir.

RE SĐM 2: Has ta nın si nüs rit min de ki EKG ’sin de kı sa PR me sa fe si, del ta
dal ga sı, ge niş QRS dik ka ti çek mek te dir.

RESĐM 3: Hastanın telekardiyogramı izlenmektedir.  
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dro mu sık lık la nor mal kalp te bu lu nur sa da kon-
je ni tal kalp de fekt le ri ile bir lik te de gö rü le bi lir.
En sık (%5-20) eş lik eden kalp ano ma li si, tri küs -
pid ka pa ğın anor mal ge li şi mi ile ka rak te ri ze olan
Ebs te in anor ma li si dir. Da ha sey rek ola rak ven tri-
kü ler sep tal de fekt, kar di yo mi yo pa ti, en do kar di -
yal fib ro e las to zis, aort ste no zu, aort
ko ark tas yo nu, at ri yal sep tal  de fekt,  Fal lot  tet ra-
lo ji si, tri küs pid at re zi si ile bir lik te bu lu na bi -
lir.6,7

Kon je ni tal ola rak dü zel til miş BAT’ da ritm
prob lem le ri sık gö rü lür. Sık lık la Koch üç ge ni nin
apek sin de bu lu nan, nor mal yer le şim li AV dü ğüm
ile bir lik te ak se su ar AV dü ğüm bu lu nur. An te ri or
yer le şim li ak se su ar AV dü ğüm, sağ at ri yal apen-
dik sin ağ zı na ya kın, pul mo ner-mit ral fib röz de-
vam lı lı ğın la te ral sı nı rın da yer alır. His hüz me si
nor mal yer le şim li AV dü ğüm den de ğil, ak se su ar
AV dü ğüm den çı kar ve fib röz tri gon dan ge çer.
Pul mo ner ka pa ğın an te ro sep tal yap rak çık la rı ara-
sın da yer alır. Dal lan ma dan sub pul mo ner yer le -
şim li sol ven tri kül çı kış yo lu na doğ ru uza nır. Da ha
son ra so la doğ ru (mor fo lo jik sağ ven tri kül) sağ dal
kor don şek lin de ay rı lır, sa ğa doğ ru ise (mor fo lo jik
sol ven tri kül) sol dal yel pa ze şek lin de ay rı lır. Da -
ha sey rek ola rak her iki AV dü ğüm den de His hüz-

me si çı kar ve dis tal de sağ ve sol dal lar da bir le şir.
İle ti sis te mi nin ana to mi sin de ki bu fark lı lık lar ne-
de niy le en sık iz le nen ritm prob le mi AV blok tur.
AV ile ti de ki bo zuk luk iler le yi ci ka rak ter de dir ve
ile ti sis te mi nin za man la fib röz do ku ya dö nüş tü ğü
göz len miş tir.8

Kon je ni tal ola rak dü zel til miş BAT’ da ak se su -
ar yo la bağ lı SVT, AV ile ti bo zuk luk la rı na gö re da -
ha az sık lık ta gö rü lür. WPW sen dro mu bu
has ta lar da da sık lık la tri küs pid (sol AV) ka pa ğın
Ebs te in ano ma li si ile bir lik te dir.6 Da li en to ve ark.9
yaş la rı 5 ile 54 ara sın da de ği şen 17 izo le kon je ni tal
dü zel til miş BAT olan has ta yı ritm yö nün den in ce -
le dik le rin de sa de ce iki has ta nın tek rar la yan SVT
ata ğı ge çir di ği ni sap ta mış lar dır. Elek tro fiz yo lo jik
ça lış ma ile bu has ta la rın bi rin de sol la te ral AV ak-
se su ar yol bu lun muş tur. Pres pi te ro ve ark.5 16-61
yaş la rı ara sın da ek kar di yak pa to lo ji si ol ma yan 18
has ta yı ret ros pek tif ola rak in ce le dik le rin de sup ra -

RE SĐM 4: Eko kar di yog ra fi de dört boş luk po zis yo nun da, sol da ki at ri yo ven tri -
kü ler ka pa ğın sep tu mun da ha dis ta li ne ya pış tı ğı gö rül mek te dir. 
LV: sol ven tri kül, RV: sağ ven tri kül, IVS: in ter ven tri kü ler sep tum, TV: tri küs pid
ka pak, RA: sağ at ri yum, LA: sol at ri yum, PV: pul mo ner ven. Re sim de ki ok tri küs -
pid ka pa ğın sep tu ma ya pı şan kor da sı nı işa ret et mek te dir. 

RESĐM 5: Ekokardiyografide atriyoventriküler ve ventriküloarteriyal diskor-
dans görülmektedir.
LV: sol ventrikül, AO: aort, PA: pulmoner arter, RPA: sağ pulmoner arter, 
LPA: sol pulmoner arter.
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ven tri kü ler arit mi le rin be şin ci de kad dan son ra art-
tı ğı nı gör müş ler dir.

Kon je ni tal dü zel til miş BAT ol gu la rı nın ço ğu
eş lik eden ano ma li ler ne de niy le ço cuk luk ça ğın -
da ta nı alır. Tek ba şı na gö rü len kon je ni tal dü zel -
til miş BAT da ha sey rek tir ve eriş kin ya şa ta nı
al ma dan ula şa bi lir. Ritm prob lem le ri ve ya kalp
ye ter siz li ği ne de niy le baş vu ran ve 50 ya şın üze-
rin de ta nı alan na dir ol gu lar bil di ril miş tir.4 Bi zim
ol gu muz SVT ile er ken ço cuk luk dö ne min de baş-
vur muş tur. Fi zik in ce le me, te le kar di yog ra fi ve
EKG bul gu la rı kon je ni tal dü zel til miş BAT ’ı dü-
şün dür mez ken ya pı lan eko kar di yog ra fik in ce le -
me so nu cun da ta nı al mış tır. EKG
de ri vas yon la rın dan I, aVL, V5 ve V6’da sep tal Q
dal ga la rı nın ol ma ma sı ile kon je ni tal dü zel til miş
BAT’ dan şüp he edi le bi lir. An cak has ta mız da, eş -
lik eden WPW sen dro mu bu bul gu la rın de ğer -
len di ril me si ni en gel le miş tir. Kon je ni tal
dü zel til miş BAT’ da ak se su ar yol ge nel lik le sol ta-
raf lı ve ya sep tal yer le şim li dir. Has ta nın yü zey
EKG ’si in ce le ne rek ak se su ar yol la rın ye ri tah min
edi le bi lir. Fitz pat rick ve ark.nın10 WPW sen dro -
mun da ak se su ar yo lun ye ri ni yü zey EKG ’den be-
lir le mek için kul lan dık la rı al go rit ma dan
fay da la nı la rak has ta mız da ak se su ar yo lun ye ri
tah min edil me ye ça lı şıl mış tır. Has ta mı zın si nüs
rit mi sı ra sın da ki pre ek si tas yon lu EKG ’sin de
V1’de R dal ga sı nın ha kim ol ma sı, DI I, II -
I ve aVF ’de ise S dal ga la rı nın be lir gin ve del ta
dal ga la rı nın po zi tif ol ma sı ne de niy le sol pos te ro -
la te ral yer le şim li ak se su ar yol bu lun du ğu dü şü -
nül müş tür. WPW sen dro mun da en sık gö rü len
SVT, ak se su ar yol la ret rog rad ile ti nin ol du ğu or-

tod ro mik at ri o ven tri kü ler re en tran ta şi kar di dir
(AVRT). Or tod ro mik AVRT ’de SVT ata ğı sı ra -
sın da ki yü zey EKG ’de, D II’ de kı sa RP in ter va li -
ni (P dal ga sı QRS’den 70 msn ve ya da ha geç
olu şur) ne ga tif P dal ga sı iz ler. Bu da si nüs ritm de -
ki yü zey EKG ’si bi lin me yen bir has ta da WPW
ola bi le ce ği ni dü şün dü re rek di gok sin kul la nıl ma -
ma sı nı ha tır la tır.

Ol gu muz da WPW sen dro mu ve SVT, tri küs -
pid ka pa ğın Ebs te in ano ma li si ol mak sı zın iz len -
miş tir. Ebs te in ano ma li si nin eko kar di yog ra fik
ta nı sın da en önem li kri ter tri küs pid sep tal yap rak -
çı ğı nın apek se doğ ru yer de ğiş tir me si dir. Ol gu -
muz da AV ka pak la rın sep tal ya pış ma yer le ri
ara sın da 0.5 cm’den az me sa fe ol du ğu öl çül müş, tri-
küs pid ka pak ya pı sı nın dis mor fik ol ma dı ğı iz len -
miş tir. Fa kat kon je ni tal ola rak dü zel til miş BAT’ da
Ebs te in ano ma li si sık tır ve 2 bo yut lu eko kar di yog -
ra fiy le mit ral ve tri küs pid ka pak la rın sep tal yer le -
şim yer le ri ara sın da ki me sa fe nin öl çül me si, her
za man sı nır da Ebs te in ano ma li si ile nor mal ol gu la -
rı ayır det tir me ye bi lir.11 Bu has ta lar da, AV bi leş ke -
nin mik ros ko pik dü zey de ki ana to mik
de ği şik lik le ri ne bağ lı ak se su ar ile ti yol la rı WPW
sen dro mu nun ne de ni ola bi lir. 

Ol gu muz da ol du ğu gi bi, sup ra ven tri kü ler ta şi -
kar di ile baş vu ran has ta lar da fi zik in ce le me ve EKG
bul gu la rı, eş lik eden ya pı sal kalp ano ma li si ne işa ret
ede me ye bi lir. Wolff-Par kin son-Whi te sen dro mu -
nun ya pı sal kalp ano ma li le riy le bir lik te ola bi le ce ği
akıl da tu tu la rak, bu has ta la rın non in va ziv bir test
olan eko kar di yog ra fi ile ru tin in ce len me le ri ge rek -
mek te dir.
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