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Ileri Sol Av Kapak Yetersizligi Olan Dogustan
Diizeltilmis Transpozisyonlu (L-TGA)
Hastalarda Operasyon Zamaninin
Belirlenmesindeki Zorluklar: Olgu Sunumu

OZET

Biiylik arterlerin dogustan diizeltilmis transpozisyonunda ters bir
Atriyo-ventrikiiler baglanti ve ters bir ventrikiilo-arteriyal baglanti
vardir. Sonug olarak morfolojik sag ventrikiil morfolojik sol ventrikiiliin
yerinde sistemik ventrikiil olarak bulunur. Morfolojik sag ventrikiil
pulmoner arterin oniinde yer alan aortaya agilir ve bdylece bu gifte
uyumsuzluk fizyolojik kan akimininin teminini saglar. Bu hastalarin
uzun donem takibinde, sistemik RV’ nin azalmis fonksiyonlarinin artmis
mortalite ile birlikte oldugu gosterilmistir. Sistemik RV’nin anormal
basing yiikii durumu, miyokard oksijen desteginin isteme gore yetersiz
kalmasi ve ¢ogu hastada goriilen sistemik AV valve regiirjitasyonu
nedeniyle ¢ogu hastada RV disfonksiyonu gelismektedir. Bu nedenle,
sistemik sag ventrikiiliin fonksiyonlarinin degerlendirilmesi ile sistemik
AV kapak regiirjitasyonunun derecesinin degerlendirilmesi L-TGA’l
hastalarin takibinde en onemli ve zor iki noktadir. Bu derlemede
olgumuz iizerinden tan1 ve tedavideki bu zorluklara degindik.

Anahtar kelimeler: Biiyik Arterlerin Dogustan  Diizeltilmis
Transpozisyonu, Sag Ventrikiiler Fonksiyon, Trikiispit Yetersizligi.

The Difficulties in Determining Time of the
Operation in the Total Corrected Transposition
of the Great Arteries with Severe Left AV Valve
Regurgitation: Case Report

ABSTRACT

Congenitally corrected transposition of the great arteries (L-TGA) is
characterized by discordance between the atria and ventricles, as well as
between the ventricles and the great arteries. As a result, the
morphologic right ventricle lies to the left of the morphologic left
ventricle and becomes the systemic ventricle. The morphologic right
ventricle gives rise to the aorta, which is anterior of the pulmonary
artery. As aresult of discordance at both the atrioventricular (AV) and
the great vessel level, physiologic blood flow remains normal. It was
shown that the decreased RV functions are related with increased
mortality rates in long term follow up. Most of these patients have RV
failure due to abnormal pressure load of systemic RV, imbalance
between O2 supply and myocardial demand and development of
systemic AV valvular regurgitation in most of the patients. Therefore,
the most important and difficult point in the follow up of these patients
is evaluation of RV functions and degree of systemic AV vave
regurgitation. In this review, we discussed the difficulties in the
diagnosis and treatment of these patients in the light of a typical TGA
case.

Key Words: Congenitally Corrected Transposition of the Great
Arteries, Right Ventricular Function, Tricuspid Regurgitation.
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GIiRiS

Biiyiik arterlerin dogustan diizeltilmis
transpozisyonunda  (L-TGA) uygunsuz  hir
atriyoventrikiiler (AV) baglanti (sag atriyum sol
ventrikiile ve sol atriyum sag ventrikiile) ve
uygunsuz bir ventrikiilo-arteriyel baglant1 (sol
ventrikiil pulmoner artere ve sag ventrikiil aortaya)
vardir. Ventrikiil inversiyonu ile birlikte AV kapak
inversiyonu da vardir. Bu ¢ift uygunsuzluk
sonucunda sistemik ve pulmoner venéz donisler
uygun biiyiik arterlere akar, bundan dolay1
diizeltilmis transpozisyon terimi kullamlir (1).
Diizeltilmis transpozisyon nadir bir
malformasyondur, konjenital kalp hastaligi olan
cocuklarin yiizde 1’inden azinda olusur. Hastalarin
cogunda bir ventrikiiler septal defekt (VSD) (%90)
ve/lveya pulmoner darlik vardir. Vakalarin kiigiik
bir kisminda (bildirilen  serilerin  yaklasik
%10’unda) eslik eden kardiyak defekt yoktur (2).
Boyle hastalar pembe ve asemptomatiktir ve
dokuzuncu dekada kadar sag kalim bildirilmistir.
Bu hastalarin hemen hemen iigte birinde degisik
derecelerde AV ileti gecikmes vardir. Tam kalp
blogu dogumda var olabilir (hastalarin yaklagik
%10’u) ve yilda hastalarin %2 kadarinda olustugu
Soylenir (3).

OLGU

20 yasinda erkek hasta herhangi bir yakinmasi yok
iken askerlik gorevi igin yapilan rutin
muayenesinde kalbinde flirim duyularak ileri
tetkik igin hastaneye sevk edildi. Oykiisiinde
koyiinde c¢iftcilikle ugrastigi ve agir isleri bile hig
bir sikayeti olmadan yerine getirebildigi 6grenildi.
Kan basinct 110/70 mmHg, nabiz 80/dk ritmik idi.
Kabin maksmum atim noktasinin  besinci
interkostal aralikta midklavikiller hattin soluna
dogru yer degistirdigi belirlendi. Sol sternum
sinirinda apekse yayilan trill palpe edildi ve evre
4/6 holosistolik bir tfiiriim isitildi. Diger sistem
muayenelerinde patolojik bulgu tespit edilmedi.
Istirahat EKG’sinde nonspesifik intraventrikiiler
ileti defekti, biventrikiiler hipertrofi kriterleri, DII,
DIll, aVvF’de Q dalgast ve V5-6, DI, avlL’de T
negatifligi mevcuttu. Telekardiyografide
kardiyotorasik indeks artmisti ve kalbin st sol
sinirt  belirgin - olarak  diizdii.  Transtorasik
ekokardiyografide  anotomik  sag  ventrikiil
ozellikleri gdsteren yapinin kalbin sol tarafinda
gozlendigi ve anteriyor lokalizasyondaki aorta ile
sistemik dolasima agildig: goriildii (Sekil 1).

Soldaki  atriyoventrikiiler — bosluktaki  kapagin
sagdaki AV kapaga gore daha apikal pozisyonda
oldugu ve trikiispit yapida oldugu gozlendi. Bu
kapaktan kalitatif yontemlerle ileri derecede
regiirjitan akim saptandi (Sekil 2). Bu hastalarda
kantitatif yontemlerin kullanim alani
bilinmemektedir. Sistemik ventrikiil caplar1 kalbin
pozisyonu nedeniyle dik diisiilememesi nedeniyle

M-mod’dan olgiilemedi. Ancak 2D olarak 6lgiilen
caplar sistol sonu: 37 mm, diyastol sonu:52 mm idi.
Hastamizin yapilan incelemelerinde ek kardiyak
defekt izlenmedi. Hastanin fonksiyonel
kapasitesinin saptanmasi amaciyla yapilan efor
testinde, hastanmin efor kapasitesi semptomsuz 10
MET iizerindeydi. Hastaya kinapril 10 mg/gilinliik
doz baglanarak izleme alind1.

a i@
General

60dB T1/ 0/1/4
Gain= 10dB  a=3

fStore in progress
Invalid

Sekil 1. Apikal dort bosluk goriintiide, morfolojik
sag ventrikiil ve trikiispit kapagin sistemik dolasima
acilacak sekilde solda yer aldig izleniyor.

TARTISMA

L-TGA’l1 hastalarda morfolojik sag ventrikiil (RV)
sistemik ventrikiildir (4). Bu hastaarin uzun
donem takibinde, sistemik RV’nin azalmis
fonksiyonlarmin artrmis mortalite ile birlikte oldugu
gosterilmistir (5-6) Sistemik RV disfonksiyonunun
kesin patogenezi heniiz izah edilememis olmakla
birlikte, sistemik RV’nin anormal basing yiikii
durumu (7), miyokard oksijen desteginin isteme
gore yetersiz kalmasi (8-9) ve ¢ogu hastada goriilen
sistemik AV vave regirjitasyonu en Onemli
nedenler olarak diisiiniilmektedir (10). Bu nedenle,
sstemik  sag§  ventrikiilin  fonksiyonlarimin
degerlendirilmesi  ile  sistemik AV  kapak
yetersizliginin  derecesinin  degerlendirilmesi L-
TGA’l1 hastalarin takibinde en 6nemli iki noktadir.
Sistemik sag ventrikiiler ejeksiyon fraksiyonunun
“normal” tanimlamasi oldukg¢a problemli olmasina
ragmen, cogu yazar EF’nin >%50 olmasini normal
olarak kabul etmektedir (11). Komleks anatomisi
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nedeniyle RV fonksiyonlarimin degerlendirilmesi
olduk¢a zordur. Sol ventrikiil fonksiyonlarinin
degerlendirilmesinde kullanilan geometrik
hesaplamalarin =~ hi¢cbiri RV fonksiyonlarini
degerlendirmede kullanilamamaktadir. Sol
ventrikiil fonksiyonlarini degerlendirirken
kullanilan geometrik varsayimlarin hig biri sistemik
RV’nin  anatomisini  karsilamamaktadir.  Sag
ventrikiilin ~ kompleks sekli  degerlendirmeyi
zorlastirmaktadir (12).

Giinliik klinik pratikte kullanilan ekokardiyografi,
LV fonksiyonlarinin kantitatif olarak
degerlendirilmesinde LV anjiyografi (13) ve
radyoniikleid anjiyografi (14) ile iyi bir korelasyon
gostermesine ragmen, RV i¢in ideal bir geometrik
model olmamasi nedeniyle, RV fonksiyonlarinin
kantitatif ~degerlendirilmesinde, ekokardiyografi
yetersiz  kalmaktadir (15). Cardiac magnetic
resonance (CMR) hem anatomik yapilarin ayrintili
goriintiilenmesinde hemde sistemik RV
fonksiyonlarmin ~ tanimlanmasinda  iyi  bir
secenektir. Ayrica AV kapak regiirjitasyonunun
derecelendirilmesinde de yararlidir (16).

Son zamanlarda, ¢ocuklarda, 3D
ekokardiyografinin RV volim ve fonksiyonlarinin
degerlendirilmesinde CMR ile mikemmel bir
korelasyon gosterdigi bildirilmigtir. Ancak aymi
tetkik yetiskinlerde, yetersiz pencere acikligi ve
artmig RV voliimleri nedeniyle yetersiz kalmaktadir
(17). Ilk kez Tei ve arkadaslar1 tarafindan
tammlanan Myocardial performance indeks (MPI)
(18), geometrik varsayimlardan bagimsiz bir 6lgek
oldugu i¢in, RV gibi siradigt geometrisi olan
yapilarin  performansinin  degerlendirilmesinde
kullanilmasinin yararli oldugu gosterilmistir (19).
Alternatif olarak egzersiz kapasitesi veya egzersize
verilen kontraktil yanit gibi ventrikiiler fonksiyona
yonelik fonksiyonel bir degerlendirme ise ilave
disfonksiyonel sag ventrikiil tamimlama yollar
saglayabilir. Tulevski ve arkadaglar1 Dobutamine
stress MRI’nin, kronik RV basing asir1 yiiklenmesi
olan konjenital kap hastalikli hastalarda RV
disfonksiyonunun takibinde yararli oldugunu
gostermiglerdir (20). L-TGA’lardaki konjestif kalp
yetersizligine yonelik potansiyel sebepler, primer
sag ventrikiil yetersizligi, trikiispit regiirjitasyonu
ve ritm bozukluklaridir. Sekonder sag ventrikiil
disfonksiyonuna karsi primerin belirlenmesi gii¢
olabilmekle birlikte sag ventrikiil yetersizliginin L-
TGA’ll hastalarin  biiyiik bolimiinde progresif
trikiispit kapak regiirjitasyonuna sekonder oldugu
goriilmektedir. Inverte sol tarafli sistemik trikiispit
kapak siklikla degisik derecelerde anormallik
gosterir ve genellikle yetersizlige yol acar. Otopsi
calismalarinda %91 olguda trikiispit kapak
anomalisi gozlenirken, en sik kisa, kalin chordae
tendineae’larin bulundugu Ebstein benzeri anomali
g6zlenmistir (21).

Bu kapaklar, sag AV kapagi Ebstein anomalisinin
tersine yeterli bir sekilde onarilamaz ve daima

replasmana ihtiyag gosterir. Aortadaki sistemik
basincin  kapaklar iizerine getirdigi yiiklenme
basinci ve pulmoner kan akimini artiran durumlar
mevcudiyetinde diyastoldeki arthus kan akimu
trikiispit kapaklarin malformasyonuna eklendiginde
trikiispit yetersizliginin ¢ok sik goriilmesine neden
olur. Trikiispit yetersizliginin bir diger nedeni de
sag ventrikiil yetersizliginin sonucunda trikiispit
valve anulusunun dilatasyonudur. Erken donemde
yapilan trikiispit kapak replasmaninin sag ventrikiil
disfonksiyonunun ilerlemesini onledigi
savunulmustur. Bununla beraber bu goriis evrensel
bir basar1 ile karsilasmamistir ve bu, hastalardaki
uygun operasyon zamam hakkindaki bilgi
eksikligini yansitabilir. Spesifik sag ventrikiiler
disfonksiyon bulgulari olan hastalar1 tanimlayan,
kotii prognozlu hastalar1 gosteren ve miidahale
yapilmasinin  zorunlu oldugu hastalar1 belirten
kriterlerin gelistirilmesi gereklidir (22).

Biiyiik retrospektif bir ¢alismada 111 hasta 20 yil
izlenmis ve semptomatik kalp yetersizligi olan
hastalarin sistemik ventrikiil dilate olmadan ve
trikiispit yetersizlik siddetlenmeden once opere
olmasi gerektigi sonucuna varilmistir (23). Hafiften
daha fazla trikiispit yetersizligi olan kapaklari
degistirilmemis hastalar kotii prognoz
sergilemislerdir. 40 hastalik bir seride sol AV kapak
replasmani, %10 erken ve %8 ge¢ donem Olim
oram ile yapilmistir (24). Hastalarin hepsinde
Olimiin  temel sebebi sistemik ventrikiiler
yetersizlikti. Sag kalim %44 veya daha fazla olan
preoperatif  sistemik  ventrikiiler  ejeksiyon
fraksiyonu ile uyumluydu. Bundan dolayr bu
hastalarda  ventrikiil ~ disfonksiyonunun erken
bulgulart  belirlendiginde  kapak  replasmani
yapilmasi uygundur.

Sag ventrikiil fonksiyonunun azaldigr semptomsuz
hastalardaki tedavinin semptomatik sag ventrikiil
yetmezligine ilerleyisi azaltip azaltmadigi ya da
onleyip onleyemedigi bilinmemektedir.
Asemptomatik sol ventrikiil disfonksiyonu olan
hastalardaki ACE inhibitorlerinin faydalar ile ilgili
veriler, bunun arastirilmas: gereken énemli bir alan
oldugunu diigiindiirmektedir. Sadece hafif ile orta
derece azalmis sag ventrikiil fonksiyonu olan ya da
hafif ile orta dereceli trikiispit regiirjitasyonu ile
kombine disfonksiyonu bulunan hastalarda ACE
inhibitorlerinin diistinilmes 6nemli goriinmektedir
(25). Trikispit yetersizliginin  sag  ventrikiil
yetmezligine sekonder oldugu durumlarda kapak
onarmmi ya da replasmam sonrasinda konjestif
semptomlar ve sag ventrikill fonksiyonunda
diizelme olmamaktadir. Primer trikiispit kapak
yetersizliginin sekonderden ayirt edilmesi 6nemli
olmakla birlikte genellikle zordur. Primer sag
ventrikiil yetmezligi, konjestif kalp yetmezligine
yonelik standart tedavi ile tedavi edilmelidir.
Cerrahi yaklasimlar diigiiniilebilir; bunlar arasinda
arteriyel kaydirma operasyonu ya da kalp
transplantasyonuna dogru asamali doniisiim yer alir.
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