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Olgu

= 4 yas 9 aylik
= Erkek




Sikayet

"Hizl nefes alip verme
=Seste kabalasma

=Eforlu solunum

"Ates(38,6 derece)




Hikaye

= Bilinen kardiyak hastaligi olan hasta bize basvurusundan 2 glin dnce sikayetleri baslamis. Ses
kisikhgi gelismis, solunum sikintisi artinca dis merkeze basvurmus. Oksijen destegi saglanmis.

Atesi 38,6 olmus. Kusma, ishal olmamis. Beslenmesi azalmis.

mHasta hastanemiz ¢ocuk aciline sevkedilmis.




Ozgecmis

= Babadan alinan dyklye gore;
=Prenatal: Ultrason izlemlerinde kardiyak anomali saptanmis.
= Natal: Term, 3550 gr, NVSY

= Postnatal: Solunum sikintisi sebebiyle 33 giin YDYBU, operasyon sonrasi 4,5 ay CYBU yatis
mevcut.

= Asilar: Asi oykusu givenilir degil.

= 2 yasinda Bidirectional kavopulmoner anastomoz ,trakeaostomi



Soygecmis

= Anne: 35 yas, sag-saglikl.
= Baba: 39 yas, sag-sandhoff tasiyicisi

= Anne baba 1. derece kuzen

= 1.Cocuk: 2,5 yas, erkek, ex-sandhoff sebebiyle
= 2.Cocuk: Sandhoff sebebiyle kiirtaj

= 3. Cocuk: Hastamiz

= 4.Cocuk: 2 aylik erkek hasta



Fizik Muayene

= Ates: 37.2°C

= KTA: 125 atim/dk (81-117 atim/dk)

= Solunum sayisi:32-35 soluk/dk (20-27 soluk/dk)
= Kan basinci: 90/50 mmHg (90 P: 108/67 mmHg)
= SPO2: % 80-85 (oda havasinda)




Fizik Muayene

"Genel durum orta.

=Cilt turgor normal.
=Sac ve sacl deri dogal, kafa yapisi simetrik. Bas ve boyunda LAP yok.

=Bilateral isik refleksi var. Her yone g6z hareketleri dogal. Anizokori yok, pupiller izokorik. Sklera ve
konjonktiva dogal.

=Orofarenks-tonsiller dogal.

=Her iki gbgus yarisi solunuma esit katiliyor. Dinlemekle inspirutuar stridor hafif mevcut.
=S1+ S2+ Ritmik. Her odakta 2/6 pansistolik Gfiirim mevcut.

=Batin rahat. Defans, rebound yok. Organomegali yok.

=Haricen erkek. Urogenital anomali yok.

*Meningeal irritasyon bulgusu yok. Bilin¢ acik.



Laboratuvar
=Kreatinin - 0,36 mg/dL

*Diizeltilmis Sodyum - 135,8 mmol/L
=Potasyum (K) - 3,91 mmol/L

=CRP - 6,29 mg/L

*WBC (Lokosit) - 19,87 x1073/uL

*NEU (No6trofil Sayisi) - 17,770 x10”3/ulL
*MONO (Monosit Sayisi) - 0,550 x1073/ulL
"HGB (Hemoglobin) - 14,50 g/dL

=PLT (Trombosit) - 561 x1073/uL



Posterior Anterior Akciger Grafi
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Abdomen USG

Karaciger boyutlari normaldir, konturlari diizenlidir. Parankim ekosu homojen izlenmektedir. Solid-kistik kitle
lezyon izlenmemistir. Karaciger sol lob orta hattin soluna dogru uzanmaktadir.

Safra kesesi boyutlari ve duvar kalinligi normaldir. Liimen icinde patoloji izlenmedi. intra-ekstra hepatik safra
yollari normal izlenmektedir

Dalak izlenmedi.
Pankreas boyutlari ve ekosu normaldir. Paraaortik alan dogaldir.

Bilateral bobrek boyutlari normaldir, konturlari diizenlidir. Bilateral parankim eko ve kalinliklari normaldir.
Bilateral bobreklerde tas, hidronefroz izlenmemektedir.

Mesane konturlari duzenlidir. Limen ici patoloji saptanmadi.

Renkli Doppler incelemede portal ven ve hepatik venlerin caplari normal olup limenleri acik izlenmektedir.
Akim yonleri ve formlari normaldir.

Batinda serbest sivi izlenmedi



EKOKARDIYOGRAF]

=1. Komplet atriyoventrikiiler septal defekt

=2. Sol atriyum ve sol ventrikil hipoplazisi

=3. Blyuk arterlerin transpozisyonu (pulmoner arter hipoplazik sol ventrikiilden, aorta sag ventrikilden c¢ikiyor)
=4. AV kapak yetersizligi (hafif)

= 5. Total anormal pulmoner ven6z donus anomalisi

*6. Pulmoner stenoz

=7. Fonksiyone Glenn santi

= 8. Arkus aorta anomalisi

=9, Sol atrial izomerizm?(kesintili vena kava inferior+aziygos ven devamhlig)

=10. Ventrilliler septal defekt(perimembran6z-inlet-orta)

=11. ilave ventrikiiler septal defekt (muskiler-multiple)

=12. Atriyal septal defekt (primum-genis)



BT, Toraks Aorta Anjio

=TPVD-ASD-VSD nedeni ile opere olguda sag ana pulmoner arter ¢capi 18 mm, sol ana pulmoner arter capi 10 mm ol¢tlmus olup
artmistir.

=Glenn santina ait gorinim izlenmektedir.

=Pulmoner venler sag atriyuma acilmaktadir.

=Sol atriyal izomerizm mevcuttur.

=Sol atrium ve sol ventrikll hipoplaziktir.

=Vena cava inferior izlenmedi. Vena azygos ve vena hemiazygos drenaji saglamaktadir.

“Trakea ve ana bronslar aciktir.

= Akciger parankim alanlarinin degerlendiriimesinde; bilateral akciger alt lob posterobazal segmentte atelektazik degisiklikler
mevcuttur. Bilateral akciger alt lob posterobazal segmentteki bronsial agacg atelektaziye sekonder distalde daralmaitadlr.

Enfektif sirecler ayrici tanida yer aﬁnalldlr. Klinik - laboratuvar korelasyon onerilir.

=Karaciger orta hattin soluna belirgin uzanim géstermektedir. Mide sagda izlenmektedir. Dalak goriintileme alaninda
izlenmemektedir.



EKO (postnatal 2.glin)

=Kardiyak apeks sola dogru, viseroatriyal situs ambigustur. Hepatik venler birleserek sag atriyuma agilmaktadir.
Ancak inferior vena kava izlenememistir.

=*Abdominal IVC'nin kesintiye ugradigi, soldan hemiazigos ven devamligi oldugu izlenimi alinmistir. Pulmoner
venler sol atriyum arkasinda bir keseye agilmaktadir. Bu keseden ¢ikan verital ven SVC'ye agilmaktadir

=Sag atriyum ve sag ventrikil normalden genistir. Sol atriyum daha kiiglk, sol ventrikil ise hipoplaziktir. Genis
primum ASD izlenmistir. Ortak AV kapak yoluyla her iki atriyum sag ventrikile acilmaktadir.

"Hipoplazik soldaki ventrikiille atriyum baglantisi izlenmemistir. AV kapaktan hafif (2. derece) yetersizlik vardi.
Muskduler inlet yerlesimli 5,8mm genisligindeki defektten sagdan sola sant izlenmistir.

=Pulmoner arter soldaki hipoplazik ventrikiilden, aorta sagdaki genis ventrikiilden ¢ikmaktadir. Subpulmonik
bolgede genis konal doku nedeniyle pulmoner stenoz izlenmistir.

=Aort kapa%(mda darlik veya yetersizlik izlenmemistir. Koroner arter c¢ikislari normaldir. Sag arkus aorta mevcuttur.
Ana ventrikil (sag) fonksiyonlari normaldir. Perikardiyal eflizyon izlenmemistir.

=TANI: Sol atriyal izomerizm Anormal sistemik ve pulmoner vendz donis Kesintili IVC, azigos ven devamlili

5
Total anormal pulmoner ven6z dénus (suprakardiyak+kardiyak) Komplet AVSD (unbalanced, hipoplazik so%
ventrikdl) AV kapak yetersizligi (2. derece?VA diskordans Pulmoner stenoz (subpulmonik)



Atriyal Izomerizm

= Atriyal izomerizm, normalde morfolojik olarak farkh olan sag tarafli ve sol tarafh atriyumlarin
morfolojik olarak benzer oldugu bir durumdur.

=Atriyal izomerizm, kardiyovasktler anomaliler dahil olmak lGzere ¢oklu organ sistemlerin konjenital
malformasyonlar olmasi ile iliskili bozukluktur.

"Bu bozukluklarini tanimlamak icin situs ambigus ve heterotaksi terimleri kullanilir,
=Atriyal izomerizm nadirdir ve yaklasik 10.000 ila 40.000 canli dogumda 1 gorulur.

=*Tum konjenital kalp anomalilerinin yaklasik %3'lU heterotaksi baglaminda ortaya cikar.



=Sag atriyum izomerizm(RAI), iki sag atriyum
ve atriyum apendiksleri olan iki sag yapi ve
sol taraftaki yapilarin yoklugu ile goralur. Bu
hastalarda genellikle pulmoner venoz
anomaliler bulunur. RAi'de tek ventrikiil
fizyolojisi baskindir. Dalak olmadigi icin bu
vakalara Aspleni sendromu da denir.

=Sol atriyal izomerizm (LAl), iki tarafli sol
atriyum ve atriyal uzantilara sahip iki sol yapi
ile sonuclanir. Bu vakalarda sistemik vendz
anormallikler sik gorular. LAl'de kardiyak
anatomi RAl'den daha degiskendir. LAI'li
hastalarda sol tarafli organlar daha sik
kopyalandigindan, Polispleni Sendromu da
denir.

trachea

stomach
Visceral heterotaxy with Visceral heterotaxy with
thoracic right isomerism thoracic left isomerism

M
ayse

Anal right isomerism Atrial left isomerism




| eft atrial isomerism

Polysplenia

Situs solitus

Right atrial isomerism

Asplenia




Klinik Bulgular

Simetrik orta hat karaciger (palpasyon veya grafide)

Uyumsuz kardiyak apeks ve mide baloncugu (akciger grafisinde)
KKH olan bir yenidoganda biliyer atrezi

Akciger grafisinde simetrik ana brongslar

A S

EKG’de P dalga degisikligi (superior P dalgasi)




Sag Atriyal lzomerizm

=Sag tarafta iki tarafli sag atriyum ve sol tarafta bulunan yapilarin yoklugu ile sonuclanir. Genel olarak,
RAI'li hastalar, bir dereceye kadar pulmoner cikis yolu obstriksiyonu ve tek ventrikul fizyolojisi ile
sonuclanan anormal pulmoner vendz drenaji iceren bir kardiyak lezyon modeline sahiptir. Onemli
Olcude sagdan sola sant ve siyanoz ile kendini gosterir.

=RAl vakalarinda, atriyal septum tipik olarak yoktur ve ince bir kas seridi ile ayrilmis buyuk primum ve
secundum defektleri vardir.

=Koroner sinus genellikle olmaz. Ek olarak, hastalarin yuzde 50 ila 80'inde bilateral superior vena cava
(SVC'ler) olusur, ancak RAl'de IVC'nin kesintiye ugramasi nadirdir.



Sag Atriyal lzomerizm

sEkstrakardiyak yapilara TAPVD vakalarin %75’inden fazlasinda gorulur.
=iki sinoatriyal diigiim olabilir.

=RAl'li hastalarin yaklasik ylizde 85'inde 6nemli pulmoner arter stenozu veya atrezisi vardir. Yenidoganda
ciddi siyonoz ile belirti gosterebilir.

=Dalak yoktur. iki tarafta da 3 loblu akcigerler ve iki tarafli epartiyal bronslar vardir.




Sol Atriyal Izomerizm

=LAl, bilateral sol atriyum ve atriyal apendikslerle sonuclanir. IVC'nin kesintiye ugramasi, sol atriyal
izomerizmin karakteristik bir bulgusudur clinki iki morfolojik sol atriyum genellikle bir IVC baglantisina sahip
degildir. Aksi takdirde, RAl ile karsilastirildiginda LAl'de kardiyak anomalilerde daha fazla degiskenlik vardir.

=LAl'li hastalarda, atriyal septum anatomisi oldukca degiskendir. Fossa ovalis,normal septumdan septumsuz
ortak bir atriyum gibi degiskenkenlige sahiptir.

=Hastalarin sadece ylizde 30 ila 55'inde koroner sinis yoktur ve yizde 40 ila 50'sinde iki tarafli SVC vardir.
Kesintili bir IVC'nin karakteristik anatomik 6zelligi, kesintili IVC'nin daha sonra azigos vene ve oradan da SVC
yoluyla atriyuma drenaji olan hastalarin ytuzde 80'inde gorulir .

=LAl'li hastalarin yaklasik ylizde 50'sinde ortak bir AV kapagi vardir. Giris septumunun atrezisi veya yoklugu,
hastalarin yaklasik ytizde 10'unda gorulir. Hastalarin sadece tcte birinde bozulmamis bir ventrikiler septum
vardir, geri kalaninda izole edilmis bir VSD veya bir AV kanal defektinin parcasi olan bir VSD bulunur.

*Pulmoner stenoz veya atrezi LAl'de RAl'ye gore cok daha az gorulir ve vakalarin yaklasik yliizde 20'sinde
goralur.



Normal situs

Left atrial isomerism

Left atrial appendages

Right atrial isomerism

Right atrial appendages




Klinik

=Heterotaksi, dogum oncesi ekokardiyografi ile en yuksek saptanma oranina sahip dogustan kalp
rahatsizliklari arasindadir .

=Tek ventrikul fizyolojisi veya tam kalp blogu olan fetislerin hayatta kalma orani, yasamin ilk yili boyunca
yluzde 50 ila 67 arasinda degismektedir .

"Prenatal olarak heterotaksi tanisi konan 647 fetlisui iceren 16 gozlemsel ¢alismanin sistematik bir
incelemesinde, tani anindaki ortalama gebelik yasi 18 ila 29 hafta arasindaydi.

=Fetlslerin ylizde 35'inde ve RAl'li fetlislerin yluzde 67'sinde sag ventrikul cikis yolu obstriksiyonu
mevcuttu. LAI'li fetlslerin ylizde 27'sinde ve RAl'lilerin sadece ylizde 1'inde tam kalp blogu meydana
geldi. LAl'li fetuslerin ytuzde 56'sinda polispleni, RAl'li fetuslerin ytuzde 87'sinde aspleni kaydedildi.



Klinik

=Dogum sonrasi bulgular oldukca degiskendir ve vena kavanin izole bir sekilde kesintiye ugradigi
asemptomatik yenidogandan ciddi derecede hasta siyanotik yenidogana kadar uzanan bir klinik sunum

yelpazesine yol acan cok cesitli anatomik lezyonlara dayanir.

=RAl en sik neonatal donemde pulmoner arter ¢ikis obstriksiyonunun bir sonucu olarak sagdan sola
sant nedeniyle siyanozla kendini gbsterir.

=LAl, daha genis bir anatomik bulgu yelpazesi nedeniyle daha da cesitli bir sunuma sahiptir. LAl'li
hastalar, RAI'li hastalardan daha gec¢ ortaya ¢cikma egilimindedir ¢clinkii pulmoner arter cikis
obstriksiyonunun derecesi RAl'de gortlenden daha azdir. Takipne mevcut oldugunda genellikle kalp
yetmezligine sekonderdir ve pulmoner venoz obstriksiyona bagh degildir. Klinik muayene bu lezyon

grubu icin spesifik degildir.



Kardiyak Olmayan Anatomi

=Bronsiyal ve akciger anormallikleri arasinda simetrik ¢ veya iki loblu akcigerler veya iki tarafli
eparteriyel veya hiperteryal brons bulunur.

=Dalak anormallikleri arasinda aspleni (genellikle RAl ile iliskili) veya polispleni (genellikle LAl ile
iliskili) bulunur. Aspleni sendromlu hastalar fulminan sepsise yatkindir ve glinlik antibiyotik
profilaksisi verilmeli ve pnomokok, Hemophilus influenza tip B ve meningokoklara karsi
astlanmaldir.

=LAl'li hastalarin yaklasik ylizde 10'unda biliyer atrezi mevcuttur. RAl veya LAl'li hastalarda
karaciger genellikle orta hatta simetriktir.

=Bagirsaklarda malrotasyon ve olasi bagirsak tikanikligi hem RAI hem de LAl'de ortaya cikar.



Bilateral eparterial Bilateral hyperarterial
- bronchi G bronchi

nal b nchl, usually seen

'm asplenia syndrome (B); and
(o)} :

: Na das Pediatric Cardiology,




_ Sol Atriyal izomerizm Sag Atriyal izomerizm

Sistemik Damarlar

Pulmoner Damarlar

Atriyum ve Atriyal Septum

AV Kapak

Ventrikuller

Semilunar kapaklar

Blyuk Arterler

EKG

Sag veya Sol Tek SVC (%66),
bilateral SVC (%33)

Kesintili IVC

Bilateral ortak hepatik venden sag
atriyuma veya sol atriyuma gecis

Normal pulmoner donis

Bilateral sol atriyum
Tek ve ortak atriyum, primum ASD

Normal AV kapak

VSD sik ama her zaman degil
Genellikle iki ventrikal

Normal PV (%60)

Normal biylk arterler (%85)

Superior P ekseni (%70)

Bilateral SVC (%65), tek SVC
Genellikle normal IVC
IVC’ye normal hepatik venler

Ekstrakardiyak baglantili TAPVD

Bilateral sag atriyum
Atriyal septumumun olmamasi

Ortak AV kapak

Her zaman VSD mevcut
Tek ventrikdl

PV Stenoz (%40) veya atrezi (%40)

Transpozisyon (%70)

Normal P ekseni veya +90-+180
kadranda



Nabiz Oksimetre Taramasi

= Nabiz oksimetre taramasi, 6nemli dlclide sagdan sola santi olan RAI'li yenidoganlarin cogunu saptar.
Bununla birlikte, sagdan sola sant miktari pulmoner arter cikis tikanikhginin derecesine baglidir ve
etkilenen yenidoganlarin hepsinde kayda deger siyanoz gorilmez.




Elektrokardiyogram

=iletim dokularinin anatomik kusurlari nedeniyle elektrokardiyogram genellikle anormaldir. Ornegin
sinus dugimu anormallikleri yaygindir cinki tek sintis dugimu veya iki sints dugimu olabilir, bu da
ayni hastada ektopik atriyal ritim veya coklu P dalgasi morfolojileri ile sonuclanabilir.

=LAl'de, sinus digumunin olasi yokluguna bagli olarak, sola ve yukariya yonelik bir P dalga ekseni ve
ektopik atriyal ritim siklikla mevcuttur.

=RAl'de oldugu gibi, AV kanal defekti olanlarda QRS ekseni genellikle Gstlindir. LAI'li hastalarin yaklasik
yuzde 10'unda tam AV blok da mevcut olabilir, ancak RAI'li hastalarda neredeyse hic yoktur.



GOgus radyografisi

=Gogus radyografisi genellikle anormal situs icin ilk ipucudur

=*Normal situs (situs solitus) veya anormal situs (inversus ve ambiguus) arasinda ayrim, kalbin
pozisyonlari (levo-, dekstro- veya mezokardi), mide balonu ve bronslarla belirlenebilir.

=Orta hatta bulunan simetrik karaciger 6nemli bir bulgudur.




Tibbi ve Cerahi Yonetim

=Kardiyak tibbi yonetim, ciddi sekilde etkilenen yenidoganlarda yeterli pulmoner kan akisini ve
sistemik oksijenasyonu saglayan kardiyak ve pulmoner fonksiyonun stabilizasyonuna odaklanir.

Ek olarak, LAI'li hastalar tam kalp blogu ve sints diugimu islev bozuklugu acisindan risk
altindadir.

=Hastalarda yeterli doku perflizyonunu ve oksijenasyonu surdirmek icin baslangic tibbi
yonetimdir.

=Atriyal izomerizmi olan hastalarin cerrahi tedavisi karmasiktir ve cerrahi planlama, bireysel
anatomiye gore ayarlanmalidir. Primer onarim tercih edilmekle birlikte, iki ventrikil onariminin
mumkin olmadigl durumlarda hipoplastik sol kalp sendromu gibi diger tek ventrikil morfolojik
durumlariicin gelistirilmis girisimler kullanilarak cerrahi palyasyon yapilr.



YOonetim

=RAl'li hastalarda tipik sagdan sola sant vardir. Siddetli sekilde etkilenen yenidoganlarda, yetersiz
pulmoner kan akisi vardir ve hayatta kalma, yeterli pulmoner kan akisini saglamak icin bir patent
duktus arteriyozusun (PDA) stirdurilmesine baglidir. Bu hastalarda, cerrahi veya girisimsel
kateterizasyon teknikleri uygulanmasi gerekir.

=Atriyal izomerizmi olan bazi hastalar yenidogan doneminde pulmoner asiri sirkiilasyon olsun veya
olmasin sol kalp obstruksiyonuna bagli kalp yetmezligi ve metabolik asidoz gésterebilir. Bu hastalarda
tibbi tedavi, farmakolojik olmayan destekleyici midahaleyi (oksijen uygulamasi, pozitif basin¢ destegi
ve mekanik ventilasyon) ve farmakolojik tedaviyi ( ACE, inotropik tedavi ve loop diliretik) icerir.

=LAl'li hastalar ventrikiler bradikardiye neden olan tam AV blok riski altindadir. Ek olarak, sints digumu
disfonksiyonu riskinin artmasi nedeniyle, alandaki bazi uzmanlar LAl'li eriskinlerde profilaktik kalp pili
yerlestirilmesini dnermislerdir.



Sag Kalim

=RAl hastalarda palyatif cerrahi prosedirler olmadan hastalarin %95’inden fzlasi yasamin ilk
yilinda 6lar. Fulminan sepsis bu hastalarda bir 6l1im sebebidir.

=LAl'de ise ilk yil 6lim orani %65tir.




Bidirectional Glenn Shunt |
(Cavopulmonary Shunt)

Aorta (v Boay)
Superior Vena Cava

Left Pumonary

Right Pulmonary Antery (%0 Lung)

| Bidirectional kavopulmoner sant
operasyonudur (Glenn sant):

| Superior vena kava ile sag pulmoner arter

1 arasi baglanti kurularak saglanir.

Pulmonary Visins

om Lung) <

Inferior Vena Cava Descending Acria ‘

(1o Boddy)
L2 212 The Children’c Heart Clinie



Klinik Seyir

="Hasta pndmoni nedeniyle cocuk enfeksiyon tarafindan takip edilmekte.

=Hastanin akciger atelektazisi ve yabanci cisim aspirasyonu stiiphesiyle cocuk gogus hastaliklari
olan bir merkeze sevk durumu devam etmektedir.




Tesekkdurler...




