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Konjenital Diizeltilmis
Biiyilik Arter Transpozisyonu Olan
Asemptomatik Bir Olgu

An Asymptomatic Patient with
Congenitally Corrected Transposition of
the Great Arteries

OZET Konjenital diizeltilmis biiyiik arter transpozisyonu (KDBAT), nadir goriilen konjenital bir
kalp hastaligidir. Olgularin biiyiik gogunluguna cesitli konjenital defektler eslik etmektedir. Eslik
eden defekti olan hastalar erigkin donemde semptomatiktir. Eslik eden defekti olmayan az sayida
hasta ise ileri yasa kadar asemptomatik kalabilmektedir. Biz bu yazida, rastlantisal olarak saptadi-
gimiz KDBAT olgusunu sunduk. Altmis bir yasindaki, hi¢ semptomu olmayan hastamiz, safra ke-
sesi ameliyat1 6ncesi degerlendirilmek tizere kardiyoloji poliklinigimize bagvurdu. Kardiyovaskiiler
sistem muayenesinde belirgin bir 6zellik yoktu. Baslangi¢ tetkikleri olan EKG ve akciger grafisi
kardiyak bir patolojiyi diisiindiirmekle birlikte, spesifik degildi. Bunun tizerine yapilan transtora-
sik ekokardiyografisi KDBAT ile uyumlu geldi. Transozofageal ekokardiyografisinde ve diger tet-
kiklerinde ek bir patolojiye rastlanmadi. Operasyon sirasinda ve sonrasinda sorun yasanmayan
hastamiz yillik ekokardiyografi ve holter kontrolleri 6nerilerek takibe alindi.

Anahtar Kelimeler: Ekokardiyografi; bityitk damarlarin konjenital diizeltilmig transpozisyonu

ABSTRACT Congenital corrected transposition of great arteries (ccTGA) is a rare congenital heart
disease. Most cases are accompanied by various congenital defects. Patients with concomitant de-
fect are symptomatic in adulthood. A small number of patients without associated defects can re-
main asymptomatic until advanced age. We present a case of an incidentally identified ccTGA in
this article. 61 year-old, asymptomatic patient was admitted to the cardiology polyclinic to be eval-
uated before preoperative evaluation for gall bladder stone. There wasn’t a marked feature in car-
diovascular system examination. Initial investigations, the ECG and chest X-ray suggested a cardiac
pathology but were not specific. On this transthoracic echocardiography was consistent with
ccTGA. Transesophageal echocardiography and other tests showed no additional pathology. Our pa-
tient that is not the problem during and after the operation recommended the annual echocardio-
graphy and Holter controls were followed.

Key Words: Echocardiography; congenitally corrected transposition of the great arteries
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adir goriilen bir konjenital kalp hastalig1 olan konjenital diizeltilmig

biiyiik arter transpozisyonu (KDBAT), ilk kez 1875 yilinda Von Ro-

kitansky tarafindan tanimlanmigtir.! KDBAT atriyoventrikiiler ve
ventrikiiloarteriyel diskordans ile karakterize olup, sistemik vendz doniis
sirastyla sag atrium, sol ventrikiil ve pulmoner artere, pulmoner venoz
doniis ise sol atrium, sag ventrikiil ve aortaya dogru olmaktadir. Olgularin
%98’ine ¢esitli konjenital defektler eglik etmektedir.” Eglik eden defekti olan
biiyiik cogunluktaki hasta erigkin donemde semptomatiktir. Beklenen
yasam siiresi nadiren 50 yasin tizerindedir.?
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IOLGU SUNUMU

Altmis bir yasindaki erkek hasta, safra kesesi ame-
liyat1 6ncesi degerlendirilmek tizere kardiyoloji
poliklinigimize bagvurdu. Hasta herhangi bir kar-
diyak sikayet tariflemiyordu ve ge¢miste kardiyak
tan1 ve tedavi almamis idi. Sadece Tip 2 Diabetes
Mellitus (DM) nedeniyle oral antidiyabetik teda-
visi almaktaydi. Fizik muayenesinde abdominal
obezitesi mevcut hastanin, arteriyel kan basinci
130/80 mmHg, nabz1 76 atim/dk idi. Kardiyovas-
kiiler sistem muayenesi apikal bolgede isitilen 2/6
siddetinde sistolik fiirtim disinda, normaldi. Has-
tanin laboratuvar sonuglar1 normal sinirlardaydi.
Telekardiyografisinde kardiyotorasik oran normal-
ken, sag akciger hilusunun sola gére daha belirgin
ve yukarida oldugu goriildii. Ayrica kalbin sol st
kenar1 diizgiin ve konveks yapida idi (Resim 1).
Elektrokardiyografi (EKG)’de siniis ritmi ve sol
eksen sapmas ile birlikte prekordiyal derivasyon-
larda Q dalgasinin olmamas: dikkat cekmekteydi
(Resim 2). Transtorasik ekokardiyografi (TTE) in-
celemesinde morfolojik sol ventrikiil, sag taraf-
taydi ve pulmoner arter ile baglantiliydi. Morfolo-
jik sag ventrikiil ise sol taraftaydi ve aorta ile bag-
lantiliydi. Morfolojik sag ventrikiil kavitesinin tra-
bekiiler yapisinin ise belirginlestigi izlenmekteydi
(Resim 3). Abdominal obezitesi olan hastanin TTE
ile degerlendirilmesi olduk¢a zordu. Ancak hasta-
nin kisa eksen goriintiilerinde pulmoner arter ile
aortanin paralel seyrettigi ve aortanin pulmoner ar-

RESIM 1: P-A akciger filminde kalbin sol tist kenarinin dizgiin konveks yapi-
daki géruntist.
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RESIM 2: EKG'de normal siniis ritmi, sol aks sapmasi ve prekordiyal (V1-
V/6) derivasyonlarda Q dalgasinin yoklugu izlenmektedir.

RESIM 3: TTE dért bosluk gériinttilemede sa ventrikiiliin sol, sol ventrikiilin
sag yerlesimli gériintiisti. MRV: Morfolojik sag ventrikiil, MLV: Morfolojik sol
ventrikl, MLA: Morfolojik sol atrium, MRA: Morfolojik sag atrium.

(Renkli hali icin Bkz. http://cardivascular.turkiyeklinikleri.com/)

terin oniinde yer aldig: goriildii (Resim 4). Sistemik
atriyoventrikiiler (trikiispid) kapakta hafif (1-2. de-
rece) yetmezlik gozlendi. Transozofageal ekokar-
diyografi (TOE) incelemesinde, TTE gériintiilerine
ek bulguya ve bagka konjenital defekte rastlanmada.
Yirmi dort saatlik holter incelemesinde ise kardi-
yak ileti bozuklugu goriilmedi. Diyabetik olan has-
tamizda sessiz iskemiyi diglamak amaciyla
miyokart perfiizyon sintigrafisi (MPS) yapildi. MPS
anteroseptum iskemi ile uyumlu gelen hastamiza
dis merkezde koroner anjiyografi yaptirildi. Koro-
ner anjiyografi goriintiilerinde, sag sistemin selek-
tif, sol sistemin ise nonselektif goriintiillendigi
izlendi. Herhangi bir koroner anomali goriilmez-
ken, koroner arterlerin normal yapida oldugu goz-
lendi. Sol 6n inen arter morfolojik sol ventrikiili,
sag koroner arter ise morfolojik sag ventrikiilii kan-
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RESIM 4: TTE modifiye kisa eksen gériintilemede aortanin, pulmoner arter
o6nlinde yer aldigi ve pulmoner arter bifirkasyonunun gériintlsd.

landirdigy, boylece koroner ve ventrikiiler konkor-
dansin bulundugu gozlendi. Sag koroner arter ise
oldukea gelismisti.

Hastamizda safra kesesi tas1 ameliyat1 esna-
sinda ve sonraki hastane takiplerinde sikayet ve
komplikasyon gozlenmedi. Semptomu olmayan
hasta yillik ekokardiyografi ve holter kontrolleri
onerilerek takibe alindi.

TARTISMA

KDBAT, nadir gozlenip, siklig1 tan1 konulan kon-
jenital kalp hastaliklarinin %1’inden daha azim
olusturmaktadir.* Hastalarin %98 gibi biiyiik bir
cogunluguna cesitli kardiyak defektler eslik et-
mektedir.? Bu defektler arasinda en sik goriilen-
leri ventrikiiler septal defekt (VSD) ve pulmoner
darliktir.>® Diger eslik edebilen defektler ise pul-
moner atrezi, trikiispit kapagin ebstein anomalisi,
atrial septal defekt ve aort koarktasyonudur.® Eslik
eden defekti bulunmayan olgular eriskin yasa
kadar semptomsuz yasayabilmektedir. Literatiirde
nadir de olsa 7. ve 8. dekada kadar ulasan vakalar
bildirilmigtir.? Rapor edilen en yagh kisi 84 yaginda
bir kadin olup, durumu sans eseri postmortem an-
lagilmigtir.”

KDBAT olgularinin %50’sinden fazlasinda
semptomlar erigkin yasta ortaya c¢ikar. Kalp
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blogu, sistemik kapak yetersizligi, konjestif kalp
yetersizligi ve supraventrikiiler aritmilere sik
rastlanir.>®® KDBAT hastalarinda klinik seyir
eslik eden defektin varligina ve derecesine bagli-
dir. Eslik eden defekti olmayan ya da cerrahi ola-
rak tedavi edilmis hastalardaki temel sorun ise
sistemik ventrikiiliin uzun dénemde yeterli kar-
diyak c¢iktiy: siirdiiriip stirdiiremeyecegidir. Bu
hastalarda 6lim en fazla sistemik ventrikiil ye-
tersizligine baglh olarak gelisir.* Sistemik ventri-
kil yetersizligi olan vakalarin ¢oguna sistemik
atriyoventrikiiler kapak yetersizligi de eslik eder.
Bu durumun ventrikiil disfonksiyonunun bir se-
bebi mi yoksa sonucu mu oldugu agiklik kazan-
mamig olmakla birlikte, eslik eden defekti
olmayan hastalarda sistemik atriyoventrikiiler
kapak yetersizliginin ventrikiil yetersizligine yol
actig1 distiniilmigtir.’

Bizim hastamizin TTE ve TOE incelemesinde
eslik eden herhangi bir kardiyak defekte rastlan-
madi. Gozlenen hafif sistemik atriyoventrikiiler
kapak yetersizligi sistemik ventrikiil, yani morfo-
lojik sag ventrikiilde disfonksiyon olusturmamak-
taydi. Bu nedenle hastamiz ileri yasina kadar hig
kardiyak sikayeti olmadan, teshis ve tedavi alma-
dan yasamini siirdiirebilmisti.

Konjenital kalp hastaliklarinin tanisinda siste-
matik olarak yapilmis bir ekokardiyografi altin
standart degerindedir. Ancak iyi bir ekokardiyo-
grafik degerlendirme gerek anatominin karigiklig:
gerekse hasta ile ilgili fiziksel 6zellikler nedeniyle
her zaman miimkiin olmayabilir. Bu nedenle bazi
ipuglar tanida 6nemlidir. Bu ipuclarindan biri de
atriyoventrikiiler kapaklarin, koroner arterlerin ve
iletim sisteminin kendi ventrikiilleri ile birlikte
seyrettigi bilgisidir. Bu durum KDBAT tanisinda
ozellikle 6nemlidir. Bizim hastamizin TTE’sinde
apikal dort bosluk goriintiilerde mitral kapaktan
daha asagida izlenen trikiispit kapagin ve dolayi-
styla kapagini takip eden sag ventrikiil yapisinin,
kalbin sol tarafinda goriilmesi taniy1 koymamiza
yardimci1 oldu. Sistemik dirence kars1 is yiikii artan
morfolojik sag ventrikiiliin belirgin trabekiiler ya-
pis1 da dikkat cekmekteydi. Hastamizin abdominal
obezitesi nedeniyle TTE goriintiilemesi subopti-
maldi. Ancak modifiye kisa eksen goriintiileri ol-
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dukca netti. Bu goriintiilerde aorta, pumoner ar-
terin 6niinde yer almakta idi ve paralel seyret-
mekteydi. KDBAT hastalarinda ekokardiyografik
o6nemli pencerelerden biri de kisa eksen goriintii-
leridir. Kisa eksen goriintiilerde aortanin, pulmo-
ner arterin 6niinde yer aldiginin goriilmesi tanida
onemlidir. Bu goriintiilerde, pulmoner arter bifur-
kasyonunun goriilmesi, pulmoner arteri tanimla-
maya yardimci olmaktadir.

Kalp iletim sisteminin tersine olmasi nedeniyle
EKG, KDBAT tanisinda 6nemlidir. EKG’de baglan-
gictaki septum depolarizasyonu yonii sagdan sola
dogru oldugundan, sag prekordiyal derivasyonlarda
Q dalgasi belirgin olarak izlenirken, sol prekordiyal
derivasyonlarda ise Q dalgasi goriilmemektedir.
Ayrica atriyoventrikiiler diigiim ile
ventrikiiller aras1 septum arasindaki mesafenin art-
mas1 nedeniyle His demeti uzunlugu artmaktadir.
Bu durum KDBAT hastalarinda sik goriilen ileti bo-
zukluklarini agiklamaktadir. KDBAT hastalarinin
%50’sinde birinci derece AV blok goriiliir ve AV
tam bloga ilerleme orani yillik %2’dir.* Bu hastalar
ileti bozuklugu agisinda izlenmelidir. Bizim hasta-

mizin EKG’sinde sol prekordiyal derivasyonlarda

Q dalgas: izlenmemekteydi. Gerek EKG’sinde ge-
rekse 24 saatlik holter tetkikinde AV bloga rast-
lanmada.

KDBATsi olan hastalarda nadirde olsa koro-
ner arter anomalisi bildirilmistir.? Tip 2 DM, abdo-
minal obezitesi olan hastamizin yapilan MPS’sinde,
anteroseptal iskemi saptandi. Buna bagl olarak
yaptirilan koroner anjiyografisinde normal koro-
ner arterlerin ¢ikmasi ile ateroskleroz ve nadir go-
rillebilen koroner arter anomalisi diglandi. Bu
durum yine hastamizin asemptomatik yagsamasini
destekler nitelikteydi.

Sonug olarak; KDBAT’si olan hastalarin biiyiik
cogunluguna konjenital defektler eslik etmektedir
ve bu hastalar erigkin yasta semptomatiktir. Bu has-
talarin tanisinda sistematik bir sekilde yapilan dik-
katli bir TTE yeterli olabilir. Ancak eslik eden diger
defektleri ve ritm bozuklugunu degerlendirmek
icin diger tetkiklere de ihtiyag vardir. Literatiirde
nadir de olsa eslik eden defekti olmayan ve ileri
yasta semptomsuz KDBAT hastalarina rastlanmak-
tadir. Bizim hastamiz da ileri yasta semptomu ol-
mayan ve rastlantisal olarak tani konulmus KDBAT
olgularinin diger nadir bir 6rnegidir.
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