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Ýleri Sol Av Kapak Yetersizliði Olan Doðuºtan 

Düzeltilmiº Transpozisyonlu (L-TGA) 

Hastalarda Operasyon Zamanýnýn 

Belirlenmesindeki Zorluklar: Olgu Sunumu 
 

 

ÖZET 

Büyük arterlerin doðuºtan düzeltilmiº transpozisyonunda ters bir 
Atriyo-ventriküler baðlantý ve ters bir ventrikülo-arteriyal baðlantý 

vardýr. Sonuç olarak morfolojik sað ventrikül morfolojik sol ventrikülün 

yerinde sistemik ventrikül olarak bulunur. Morfolojik sað ventrikül 

pulmoner arterin önünde yer alan aortaya açýlýr ve böylece bu çifte 

uyumsuzluk fizyolojik kan akýmýnýnýn teminini saðlar. Bu hastalarýn 

uzun dönem takibinde, sistemik RV�nin azalmýº fonksiyonlarýnýn artmýº 

mortalite ile birlikte olduðu gösterilmiºtir. Sistemik RV�nin anormal 

basýnç yükü durumu, miyokard oksijen desteðinin isteme göre yetersiz 

kalmasý ve çoðu hastada görülen sistemik AV valve regürjitasyonu 

nedeniyle çoðu hastada RV disfonksiyonu geliºmektedir. Bu nedenle, 

sistemik sað ventrikülün fonksiyonlarýnýn deðerlendirilmesi ile sistemik 

AV kapak regürjitasyonunun derecesinin deðerlendirilmesi L-TGA�lý 
hastalarýn takibinde en önemli ve zor iki noktadýr. Bu derlemede 

olgumuz üzerinden taný ve tedavideki bu zorluklara deðindik. 
Anahtar kelimeler: Büyük Arterlerin Doðuºtan Düzeltilmiº 

Transpozisyonu, Sað Ventriküler Fonksiyon, Triküspit Yetersizliði.  
 

 

 

 

 

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 a result 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 valve 
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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GÝRÝª 

Büyük arterlerin doðuºtan düzeltilmiº 

transpozisyonunda (L-TGA) uygunsuz bir 
atriyoventriküler (AV) baðlantý (sað atriyum sol 

ventriküle ve sol atriyum sað ventriküle) ve 

uygunsuz bir ventrikülo-arteriyel baðlantý (sol 

ventrikül pulmoner artere ve sað ventrikül aortaya) 

vardýr. Ventrikül inversiyonu ile birlikte AV kapak 

inversiyonu da vardýr. Bu çift uygunsuzluk 

sonucunda sistemik ve pulmoner venöz dönüºler 

uygun büyük arterlere akar, bundan dolayý 

düzeltilmiº transpozisyon terimi kullanýlýr (1). 
Düzeltilmiº transpozisyon nadir bir 

malformasyondur, konjenital kalp hastalýðý olan 

çocuklarýn yüzde 1�inden azýnda oluºur. Hastalarýn 

çoðunda bir ventriküler septal defekt (VSD) (%90) 
ve/veya pulmoner darlýk vardýr. Vakalarýn küçük 

bir kýsmýnda (bildirilen serilerin yaklaºýk 

%10�unda) eºlik eden kardiyak defekt yoktur (2). 
Böyle hastalar pembe ve asemptomatiktir ve 

dokuzuncu dekada kadar sað kalým bildirilmiºtir. 

Bu hastalarýn hemen hemen üçte birinde deðiºik 

derecelerde AV ileti gecikmesi vardýr. Tam kalp 

bloðu doðumda var olabilir (hastalarýn yaklaºýk 

%10�u) ve yýlda hastalarýn %2 kadarýnda oluºtuðu 

söylenir (3). 

OLGU 

20 yaºýnda erkek hasta herhangi bir yakýnmasý yok 

iken askerlik görevi için yapýlan rutin 

muayenesinde kalbinde üfürüm duyularak ileri 

tetkik için hastaneye sevk edildi. Öyküsünde 

köyünde çiftçilikle uðraºtýðý ve aðýr iºleri bile hiç 

bir ºikayeti olmadan yerine getirebildiði öðrenildi. 

Kan basýncý 110/70 mmHg, nabýz 80/dk ritmik idi. 

Kalbin maksimum atým noktasýnýn beºinci 

interkostal aralýkta midklaviküler hattýn soluna 

doðru yer deðiºtirdiði belirlendi. Sol sternum 

sýnýrýnda apekse yayýlan trill palpe edildi ve evre 

4/6 holosistolik bir üfürüm iºitildi. Diðer sistem 

muayenelerinde patolojik bulgu tespit edilmedi. 
Ýstirahat EKG�sinde nonspesifik intraventriküler 

ileti defekti, biventriküler hipertrofi kriterleri, DII, 

DIII, aVF�de Q dalgasý ve V5-6, DI, aVL�de T 

negatifliði mevcuttu. Telekardiyografide 
kardiyotorasik indeks artmýºtý ve kalbin üst sol 

sýnýrý belirgin olarak düzdü. Transtorasik 

ekokardiyografide anotomik sað ventrikül 

özellikleri gösteren yapýnýn kalbin sol tarafýnda 

gözlendiði ve anteriyor lokalizasyondaki aorta ile 

sistemik dolaºýma açýldýðý görüldü (ªekil 1).  

Soldaki atriyoventriküler boºluktaki kapaðýn 

saðdaki AV kapaða göre daha apikal pozisyonda 
olduðu ve triküspit yapýda olduðu gözlendi. Bu 

kapaktan kalitatif yöntemlerle ileri derecede 

regürjitan akým saptandý (ªekil 2). Bu hastalarda 
kantitatif yöntemlerin kullaným alaný 

bilinmemektedir. Sistemik ventrikül çaplarý kalbin 

pozisyonu nedeniyle dik düºülememesi nedeniyle 

M-mod�dan ölçülemedi. Ancak 2D olarak ölçülen 

çaplar sistol sonu: 37 mm, diyastol sonu:52 mm idi. 
Hastamýzýn yapýlan incelemelerinde ek kardiyak 

defekt izlenmedi. Hastanýn fonksiyonel 

kapasitesinin saptanmasý amacýyla yapýlan efor 

testinde, hastanýn efor kapasitesi semptomsuz 10 

MET üzerindeydi. Hastaya kinapril 10 mg/günlük 

doz baºlanarak izleme alýndý. 

 
ªekil 1. Apikal dört boºluk görüntüde, morfolojik 

sað ventrikül ve triküspit kapaðýn sistemik dolaºýma 

açýlacak ºekilde solda yer aldýðý izleniyor. 

 
ªekil 2. Triküspit Yetersizliðinin doppler bulgusu 

TARTIªMA 

L-TGA�lý hastalarda morfolojik sað ventrikül (RV) 

sistemik ventriküldür (4). Bu hastalarýn uzun 

dönem takibinde, sistemik RV�nin azalmýº 

fonksiyonlarýnýn artmýº mortalite ile birlikte olduðu 

gösterilmiºtir (5-6) Sistemik RV disfonksiyonunun 
kesin patogenezi henüz izah edilememiº olmakla 

birlikte, sistemik RV�nin anormal basýnç yükü 

durumu (7), miyokard oksijen desteðinin isteme 

göre yetersiz kalmasý (8-9) ve çoðu hastada görülen 

sistemik AV valve regürjitasyonu en önemli 

nedenler olarak düºünülmektedir (10). Bu nedenle, 
sistemik sað ventrikülün fonksiyonlarýnýn 

deðerlendirilmesi ile sistemik AV kapak 

yetersizliðinin derecesinin deðerlendirilmesi L-
TGA�lý hastalarýn takibinde en önemli iki noktadýr. 

Sistemik sað ventriküler ejeksiyon fraksiyonunun 

�normal� tanýmlamasý oldukça problemli olmasýna 

raðmen, çoðu yazar EF�nin >%50 olmasýný normal 

olarak kabul etmektedir (11). Komleks anatomisi 
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nedeniyle RV fonksiyonlarýnýn deðerlendirilmesi 

oldukça zordur. Sol ventrikül fonksiyonlarýnýn 

deðerlendirilmesinde kullanýlan geometrik 

hesaplamalarýn hiçbiri RV fonksiyonlarýný 

deðerlendirmede kullanýlamamaktadýr. Sol 

ventrikül fonksiyonlarýný deðerlendirirken 

kullanýlan geometrik varsayýmlarýn hiç biri sistemik 

RV�nin anatomisini karºýlamamaktadýr. Sað 

ventrikülün kompleks ºekli deðerlendirmeyi 

zorlaºtýrmaktadýr (12). 
Günlük klinik pratikte kullanýlan ekokardiyografi, 

LV fonksiyonlarýnýn kantitatif olarak 

deðerlendirilmesinde LV anjiyografi (13) ve 
radyonükleid anjiyografi (14) ile iyi bir korelasyon 
göstermesine raðmen, RV için ideal bir geometrik 

model olmamasý nedeniyle, RV fonksiyonlarýnýn 

kantitatif deðerlendirilmesinde, ekokardiyografi 

yetersiz kalmaktadýr (15). Cardiac magnetic 
resonance (CMR) hem anatomik yapýlarýn ayrýntýlý 

görüntülenmesinde hemde sistemik RV 

fonksiyonlarýnýn tanýmlanmasýnda iyi bir 

seçenektir. Ayrýca AV kapak regürjitasyonunun 

derecelendirilmesinde de yararlýdýr (16).  
Son zamanlarda, çocuklarda, 3D 

ekokardiyografinin RV volüm ve fonksiyonlarýnýn 

deðerlendirilmesinde CMR ile mükemmel bir 

korelasyon gösterdiði bildirilmiºtir. Ancak ayný 

tetkik yetiºkinlerde, yetersiz pencere açýklýðý ve 

artmýº RV volümleri nedeniyle yetersiz kalmaktadýr 
(17). Ýlk kez Tei ve arkadaºlarý tarafýndan 

tanýmlanan Myocardial performance indeks (MPI) 
(18), geometrik varsayýmlardan baðýmsýz bir ölçek 

olduðu için, RV gibi sýradýºý geometrisi olan 

yapýlarýn performansýnýn deðerlendirilmesinde 

kullanýlmasýnýn yararlý olduðu gösterilmiºtir (19). 
Alternatif olarak egzersiz kapasitesi veya egzersize 
verilen kontraktil yanýt gibi ventriküler fonksiyona 

yönelik fonksiyonel bir deðerlendirme ise ilave 

disfonksiyonel sað ventrikül tanýmlama yollarý 

saðlayabilir. Tulevski ve arkadaºlarý Dobutamine 
stress MRI�nin, kronik RV basýnç aºýrý yüklenmesi 

olan konjenital kalp hastalýklý hastalarda RV 

disfonksiyonunun takibinde yararlý olduðunu 

göstermiºlerdir (20). L-TGA�lardaki konjestif kalp 

yetersizliðine yönelik potansiyel sebepler, primer 

sað ventrikül yetersizliði, triküspit regürjitasyonu 

ve ritm bozukluklarýdýr. Sekonder sað ventrikül 

disfonksiyonuna karºý primerin belirlenmesi güç 

olabilmekle birlikte sað ventrikül yetersizliðinin L-
TGA�lý hastalarýn büyük bölümünde progresif 

triküspit kapak regürjitasyonuna sekonder olduðu 

görülmektedir. Ýnverte sol taraflý sistemik triküspit 

kapak sýklýkla deðiºik derecelerde anormallik 

gösterir ve genellikle yetersizliðe yol açar. Otopsi 

çalýºmalarýnda %91 olguda triküspit kapak 

anomalisi gözlenirken, en sýk kýsa, kalýn chordae 

tendineae�larýn bulunduðu Ebstein benzeri anomali 

gözlenmiºtir (21).  
Bu kapaklar, sað AV kapaðý Ebstein anomalisinin 

tersine yeterli bir ºekilde onarýlamaz ve daima 

replasmana ihtiyaç gösterir. Aortadaki sistemik 

basýncýn kapaklar üzerine getirdiði yüklenme 

basýncý ve pulmoner kan akýmýný artýran durumlar 

mevcudiyetinde diyastoldeki artmýº kan akýmý 

triküspit kapaklarýn malformasyonuna eklendiðinde 

triküspit yetersizliðinin çok sýk görülmesine neden 

olur. Triküspit yetersizliðinin bir diðer nedeni de 
sað ventrikül yetersizliðinin sonucunda triküspit 

valve anulusunun dilatasyonudur. Erken dönemde 

yapýlan triküspit kapak replasmanýnýn sað ventrikül 

disfonksiyonunun ilerlemesini önlediði 

savunulmuºtur. Bununla beraber bu görüº evrensel 

bir baºarý ile karºýlaºmamýºtýr ve bu, hastalardaki 

uygun operasyon zamaný hakkýndaki bilgi 

eksikliðini yansýtabilir. Spesifik sað ventriküler 

disfonksiyon bulgularý olan hastalarý tanýmlayan, 

kötü prognozlu hastalarý gösteren ve müdahale 

yapýlmasýnýn zorunlu olduðu hastalarý belirten 

kriterlerin geliºtirilmesi gereklidir (22). 

Büyük retrospektif bir çalýºmada 111 hasta 20 yýl 

izlenmiº ve semptomatik kalp yetersizliði olan 

hastalarýn sistemik ventrikül dilate olmadan ve 

triküspit yetersizlik ºiddetlenmeden önce opere 

olmasý gerektiði sonucuna varýlmýºtýr (23). Hafiften 
daha fazla triküspit yetersizliði olan kapaklarý 

deðiºtirilmemiº hastalar kötü prognoz 

sergilemiºlerdir. 40 hastalýk bir seride sol AV kapak 

replasmaný, %10 erken ve %8 geç dönem ölüm 

oraný ile yapýlmýºtýr (24). Hastalarýn hepsinde 

ölümün temel sebebi sistemik ventriküler 

yetersizlikti. Sað kalým %44 veya daha fazla olan 

preoperatif sistemik ventriküler ejeksiyon 

fraksiyonu ile uyumluydu. Bundan dolayý bu 

hastalarda ventrikül disfonksiyonunun erken 
bulgularý belirlendiðinde kapak replasmaný 

yapýlmasý uygundur. 
Sað ventrikül fonksiyonunun azaldýðý semptomsuz 

hastalardaki tedavinin semptomatik sað ventrikül 

yetmezliðine ilerleyiºi azaltýp azaltmadýðý ya da 

önleyip önleyemediði bilinmemektedir. 

Asemptomatik sol ventrikül disfonksiyonu olan 

hastalardaki ACE inhibitörlerinin faydalarý ile ilgili 

veriler, bunun araºtýrýlmasý gereken önemli bir alan 

olduðunu düºündürmektedir. Sadece hafif ile orta 

derece azalmýº sað ventrikül fonksiyonu olan ya da 

hafif ile orta dereceli triküspit regürjitasyonu ile 

kombine disfonksiyonu bulunan hastalarda ACE 
inhibitörlerinin düºünülmesi önemli görünmektedir 
(25). Triküspit yetersizliðinin sað ventrikül 

yetmezliðine sekonder olduðu durumlarda kapak 

onarýmý ya da replasmaný sonrasýnda konjestif 

semptomlar ve sað ventrikül fonksiyonunda 

düzelme olmamaktadýr. Primer triküspit kapak 

yetersizliðinin sekonderden ayýrt edilmesi önemli 

olmakla birlikte genellikle zordur. Primer sað 
ventrikül yetmezliði, konjestif kalp yetmezliðine 
yönelik standart tedavi ile tedavi edilmelidir. 

Cerrahi yaklaºýmlar düºünülebilir; bunlar arasýnda 

arteriyel kaydýrma operasyonu ya da kalp 

transplantasyonuna doðru aºamalý dönüºüm yer alýr. 
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