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1985 —1991 yillar1 arasinda Hacettepe Cocuk Hastanesi Kardiyoloji Boliimii’nde tani konulan
biiyiik arterlerin diizelmis transpozisyonu olan hastalardaki ek kalp anomalileri, artrioventrikiiler
kapak yetmezlikleri, cerrahi girisim ve sonuglari sunulmustur. Toplam 28 hastanin yaslar1 2ay ile
20 yi1l arasinda degismekteydi. Tiim hastalara iki boyutlu Doppler ekokardiyografik inceleme ile
tan1 konulmus, sonradan 23 hastaya kalp kateterizasyonu ve anjiografi uygulanmustir. Yedi hastada
(%25) Ebstein anomalisi, 1 hastada ventrikiiler septal defekt varlig1 gosterilmis, 12 hastada (%43)
sol atrioventrikiiler kapak yetmezligi, 3 hastada hafif derecede sag artrioventrikiiler kapak
yetmezligi saptanmugtir. 9 hastada pulmoner hipertansiyon mevcuttu. ilk bagvuru sirasinda 4
hastada tam kalp blogu gozlenmistir. 11 hastaya cerrahi islem uygulanmig, bir hasta ameliyat
sonrast 10. giinde Olmiistir. Bir hastada ameliyat sonrasinda —Onceden olmayan— sol
atrioventrikiiler kapak yetmezligi gelismistir. Cerrahi islem sonucu gelisen tam kalp blogu,
ventrikiiler septal defektif kapatilan 5 hastada goriilmistir. Biyik arterlerin diizelmis
transpozisyonu anomalisinde, uzun donem takiplerde sol atrioventrikiiler kapak yetmezligi
yaninda sag atrioventrikiiler kapak yetmezIliginin ortaya ¢ikabilecegi diigiiniilmelidir.
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Corrected Transposition of The Great Arteries.
Associated Anomalies and The Resut of Surgical Therapy.

During the period of 1985 — 1991, 28 patients with corrected transposition of the great arteries
and associated cardiac anomalies have been presented. Atrioventricular valve insuficiencies,
conduction disturbances, surgical procedures and results were recorded. Their ages ranged
between 2 months to 2 years. All patients were studied by two-dimensional echocardiography.
Cardiac catheterization and angiography were performed on 23 of them. Seven patients (25%) had
Ebstein’s anomaly, one had straddiling of left sided atrioventricular valve and 13 had ventricular
septal defect. Left atrioventricular valve regurgitation was identified in 12 patients (43%) and mild
right atrioventriular valve regurgitation was diagnosed in 3. Pulmonary hypertension was present
in 9 patients. There was complete atrioventricular block in four patients at their first admission. 11
patients underwent surgical corerction and one died ten days after the operation. One patient
developed left-sided atrioventricular valve regurgitation postoperatively. Surgically induced
complete heart block was seen in 5 patients who had undergone ventricular septal defect repair.

Consequently, we stress that in the follow-up of patients with corrected transposition of the
great arteries, right atrioventricular valve regurgitation as well as left sided atrioventricular valve
regurgitation should be considered as a possibility.
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Tablo I: Diizelmis transpozisyonlu hastalardaki ek kalp anomalileri ve atrioventrikiiler kapak yetmezlikleri

Hasta No Ek kalp anomalileri Yas Hasta sayisi  TV' MY
1-3 VSD’+Ebstein 8y, 4y, 3.5y 3 2 1
4 ASD*+Ebstein 11y 1 1 -
5 VSD+AS +Ebstein 4y 1 1 1
6 VSD+PS®+Ebstein 3.5y 1 - -
7 Ebstein 11y | 1 -
8-12 VSD 7y,y, 20y, 4y, 12y 5 3 -
13-16 VSD+PS 10y, 6y, 9ay, 18 ay 4 - -
17 VSD+ASD+PS 12y 1 - -
18 PS 3y 1 - -
19 VSD+PDA’ Sy 1 - -
20, 21 Destrokardi 3 ay, 3y 2 -
22-28  izole diizelmis transpozisyon 13y, 18 ay, 6y, 4 ay, 2 ay, 13 ay, 28 ay, 7 4 1
Toplam 28 12 3

1. Trikiispit yetmezligi (sol A-V kapak) 2. Mitral yetmezligi (sag A-V kapak) 3. Ventrikiiler septal defekt 4. Atrial septal defekt 5. Subvalvuler aort stenozu

6. Pulmoner stenoz 7. Patent duktus arteriosus

Biiyiilk damarlarin diizelmis transpozisyonu;
izole bir anomali olabilecegi gibi genellikle bir
veya birkag ek kalp anomalisi ile birlikte
goriilmektedir. Bu anomaliler siklikla ventrikiiler
septal defekt (VSD) ve sistemik atrioventrikiiler
(A-V) kapak anomalileridir. Klinik olarak ¢ogu
zaman kapak yetmezligi ve iletim bozuklugu
bulgulart  verirler'”  Son  zamanlarda bu
anomalilere ek olarak sag A-V kapak anomalileri
ve ameliyat sonrasi gelisen sol A-V kapak
yetmezlikleri bildirilmistir®.

Bu c¢alismada, 1985-1991 yillar1 arasinda
Hacettepe ~ Cocuk  Hastanesi  Kardiyoloji
Boliimii’'nde biiyiikdamarlarin diizelmis
transpozisyonu tanist alan hastalarimizdaki ek
kalp anomalileri iletim bozukluklari, yapilan
cerrahi uygulamalar v sonuglar1 sunulmaktadir.

Materyal ve Metod

1985-1991  yillarn  arasinda  biiylik
damarlarin diizelmis transpozisyonu tanisi
alan 28 hastanin 10’u kiz, 18’1 erkekti.
Yaslar1 2 ay — 20 y1l (ortalama 6.2 yil-ay)dir.
Tiim hastalara 6nce iki boyutlu ve Doppler
ekokardiyografik inceleme ile tan1 konulmus,
daha sonra 23’line kalp kateterizasyonu ve
anjiografi uygulanmistir. Ekokardiyografik

inceleme icin Toshiba SSH-60A
ekokardiyograf ve 2.5, 3.75, 5 mHz
transduserler kullanilmistir. iki  boyutlu

ekokardiyografik parasternal uzun ve kisa
eksen, apikal ve subkostal dort bosluk ve
uzun eksen projeksiyonlarda kayitlar alinmis,
interventrikiiler ve interatrial septum, A-V

septum, biiyiik arterler ve A-V kapaklarin
anatomi ve fonksiyonu degerlendirilmistir.
Atriumlarin  yerlesimi  ekokardiyografik
olarak, pulmoner ya da sistemik venoz
drenajlara gore, ventrikiillerin morfolojilerine
gore belirlenmistir. Doppler
ekokardiyografik incelemede VSD, pulmoner
stenoz (PS) ve AV kapak yetmezliklerinin
varlig1 arastirilmstir.

Ekokardiyografik incelemeden sonra 23
hastaya kalp kateterizasyonu ve biplan anjiografi
uygulanmigtir. Bir hastada (vaka no: 17) sik
ventrikiiler aritmiler saptanmasi nedeniyle gegici

“pacemaker” yerlestirildikten sonra
kateterizasyon yapilmstir.

Ekokardiyografik, anjiografik bulgular ve
ameliyat bulgular1  karsilastirilmig,  cerrahi
yontem ve  ameliyat sonrasi  sonuglar
kaydedilmistir.

Bulgular

Iki boyutlu ekokardiyografik inceleme ile
onceden tanmimlanan ekokardiyografik kriterler
kullanilarak 28 hastaya biiyiikk damarlarin
diizelmis traspozisyonu tanisi konulmustur(4).
Tablo I, hastalarda saptanan ek kalp anomalileri
ve A-V kapak yetmezliklerinn dagilimim
gostermektedir.

Yedi hastada sol yerlesimli fakat morfolojik
olarak trikiispit kapak yapisinda olan sistemik A-
V kapagm Ebstein anomalisi saptand1 (Sekil 1).
Bu hastalarda apikal dort bosluk ve parasternal
uzun eksen pozisyonunda sol A-V kapagin
septuma yapisma yeri, morfolojik
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Sekil 1: 4 nolu hastanin apikal dortbosluk pozisyonundaki
iki-boyutlu ekokardiyogrami sol atrioventrikiiler (morfolojik
trikiispit) kapagin Ebstein anomalisini gostermektedir. LA:
Sol atrium, LV: Morfolojik sol ventrikiil, M: Mitral (sag A-
V) kapak, PV: Pulmoner venler, RA: Sag atrium, RV:
Morfolojik sag ventrikiil, T: Trikiispit (sol A-V) kapak

olarak mitral yapisinda olan sag A-V kapagn
yapigsma yerinden 14-30 mm daha asagi apekse
dogru yer degistirmigti. Ebstein anomalili
hastalarin, ek olarak VSD’i olan besine
kateterizasyon ve anjiografi uygulandi. Ancak
bes hastadan dordiinde bu anomali anjiografi ile

gosterilemedi. Diger yandan, bir hastada
kateterizasyon ve anjiografi ile gosterilen
supravalvar aort stenozu (vaka no: 5)

ekokardiyografik incelemede saptanamadi.

Doppler ekokardiyorgafi ve anjiografi ile 12
hastada sol A-V kapak yetmezligi, 3 hastada hafif
sag A-V kapak yetmezligi (vaka no: 2, 5, 22)
oldugu gosterildi (Sekil 2). Alti hastada sol A-V
kapak yetmezligi agir, diger altisinda hafif-orta
olarak saptandi. Sol A-V kapakta Ebstein
anomalisi olan 7 hastanin 5’inde (vaka no: 1, 2,
4, 5, 7) bu kapakta yetmezlik saptanirken, diger
ikisinde kapaklar kompetan (vaka no: 3, 6)
bulundu. iki boyutlu ekokardiyografide 3 nolu

hastanin sol A-V  kapaginda straddling
deformitesi gorildii.
Dokuz hastada pulmoner hipertansiyon

saptandi. Bu hastalardaki ek anomaliler: VSD,
VSD+Ebstein anomalisi, VSD+Patent Duktus
Arterosus (PDA) idi. Bu hastalardan dordiinde
ayn1 zamanda sol A-V kapak yetmezligi vardi.
[zole diizelmis transpozisyonlu hastalarmn
ikisinde herhangi bir A-V kapak yetmezligi
saptanmad1 (vaka no: 25, 28). Komplet kalp
blogu olan izole diizelmis transpozisyonlu 4
hastada (vaka no: 24, 25, 26, 28) (yaslar1 4 ay,

0.44 . 09

Ozkutlu ve ark.
Biiyiik Damarlarin Diizelmis Transpozisyonu

H.U.T.F.PEDIATRIK KARDIYOLOJI HR=100 13F MX4 11.27.9
10

z.91

HALIL COBAN

Sekil 2: 2 nolu hastanin Doppler ekokardiyogrami mitral
(sag A-V) kapak regurgitasyonunu gostermektedir. LA: Sol
atrium, LV: Morfolojik sol ventrikiil, M: Mitral (Sag A-V)
kapak, PV: Pulmoner venler, RA: Sag atrium

13 ay, 28 ay) tan1 igin anjiografiye gerek
kalmaksizin ~ iki  boyutlu ve  Doppler
ekokardiyografi ile anatomik yapi tanimlanarak
timiine  kalici  epikardiyal = “pacemaker”
yerlestirildi.

On bir hastaya cerrahi diizeltme uygulandi.
Tablo II’de cerrahi islem uygulanan hastalar
toplu halde goriilmektedir. Ameliyat sirasinda ve
sonrasinda komplet kalp blogu gelismis olan 5
hastaya epikardiyal “pacemaker” yerlestirildi.
Ameliyat Oncesi A-V kapak yetmezligi olmayan
bir hastada (vaka no: 9) VSD kapatilmasi
ameliyatindan hemen sonra sol A-V kapak
yetmezligi gelisti.

Bir hasta ameliyat sonrasi olmak iizere toplam
4 hasta eksitus oldu. Ek anomali olarak
VSD+PDA bulunan bu hasta, PDA’nin
kapatilmasindan 10 giin sonra (vaka no= 19), iki
hasta kalp kateterizasyonundan sonraki ilk
giinlerinde kardiyak arrest olarak kaybedildiler.
Ailelerinden otopsi izni alinamadi. 16 yasindaki
Ebtein anomalisi ve agir kalp yetmezligi olan bir
hasta (vaka no: 7) ise akut akciger O6demi
tablosunda getirildi. Ekokardiyografik tani ile
acil ameliyat karar verilmesine ragmen, herhangi
bir girisim yapilamadin hasta kaybedildi. Otopsi
bulgular1 ekokardiyografik bulgularla uyumlu idi.

Tartisma

Biiyiik damarlarin diizelmis transpozisyonu
olan hastalarin  biliyiik kismu erken cocukluk
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Tablo II. Hastalara uygulanan cerrahi iglemler
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Vaka No Yas Tam Cerrahi islem
1 8y DTI1+VSD*+TY +PH*+Ebstein ~ VSD kapatilmasi
Sol AV kapak replasmani
3 4y DT+VSD+TY+M’+Ebstein VSD kapatilmasi
Sol AV kapak replasmani
Kalic1 pacemaker yerlestirilmesi
3 3.5, DT+VSD+PH+Ebstein VSD kapatilmasi
Kalic1 pacemaker erlestirilmesi
4 11y DT+ASD®+TY+Ebstein ASD kapatilmasi
Sol AV kapak replasmani
Kalic1 pacemaker yerlestirilmesi
8 Ty DT+VSD+TY VSD kapatilmasi
Ty DT+VSD+PH VSD kapatilmasi
Kalict pacemaker yerlestirilmesi
13 10y DT+VSD+PS’ VSD kapatilmasi
Pulmoner valvotomi
Kalic1 pacemaker yerlestirilmesi
14 6y DT+VSD+PS VSD kapatilmasi
Pulmoner valvotomi
17 12y DT+VSD+ASD+PS Santral sant
19 Sy DT+VSD+PDA®+PH PDA kapatilmasi
23 3.5y DT+TY+PH Sol AV kapak replasmani

1. Diizelmig transpozisyon 2. Ventrikiiler septal defekt 3. Trikiispit (sol AV kapak) yetmezligi 4. Pulmoner hipertansiyon 5. Mitral (sag AV kapak) yetmezligi

6. Atrial septal defekt 7. Pulmoner stenoz 8. Patent duktus arteriousus

doneminde, VSD, PS, sistemik A-V kapak
anomalileri veya tam kalp blogu gibi ek kalp

anomalileri  nedeniyle taminirlar. Bu ek

anomaliler olmadig1 zaman hastalar

hemodinamik olarak normal olabilirler®®.
Sistemik A-V  kapak yetmezligi siklig1

hastalarin 1/3’iinde rapor edilmis, bu kapaga ait
anatomik anomaliler ise % 91 oraninda
bildirilmistir(1). Nekropside ¢ogu hastada sol A-
V kapagin (morfolojik trikiispit kapak) Ebstein
anomalisi bulunmustur. Sistemik A-V kapak
yetersizliginin diger nedenleri: Kalinlagmis eksik
yaprakgiklar anuler dilatasyon, papiller kas ve
korda  tendinealarin = anormal  yapigmasi
labilir(1,7). Hastalarimizda A-V  kapaklarin
morfolojileri iki boyutlu ekokardiyografi ile,
fonksiyonlar1  Doppler ekokardiyografi ile
degerlendirildi. Ebstein anomalisi + VSD olan 5
hastanin 4’iinde anjiografi ile Ebstein anomalisi,
baska bir hastada da A-V kapak yapigma yerleri

ile korda ve papiller kaslarin morfolojilerinin tam
olarak gosterilemedigi bilinmektedir(5). VSD’i
olan hastalarda sistemik ventrikiiler enjeksiyon
sirasinda biiyiik miktarda radyoopak
maddenin genis VSD’den gegerek vendz
ventrikiiliin ve pulmoner arterin belirlenmesi
nedeniyle  kapak ringinin  lokalizaasyonu
goriilemeyebilir.

Lundstrom calismasinda, tiim displastik veya
Ebstein anomalisi olan kapaklarmm en azindan
hafif yetmezlik, daha siklikla orta veya agir
yetmezlik gosterdiklerini belirtmistir. Anatomik
olarak normal olan kapaklarin ise %83’iinlin
kompetan oldugu ya da ihmal edilebilir derecede
yetmezlik gosterdigi, %13’linde hafif, 1 hastada
ise orta derecede kapak yetmezligi bulundugunu
bildirmistir®. Bizim ¢alismamizda Ebstein
anomalisi olan 7 hastanin 5’inde kapak
yetmezligi mevcuttu, diger ikisinde ise kapaklar
kompetandi. Sol A-V kapak yetmezligi oldugunu
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saptadigimiz toplam 12 hastanin 7’sinde bu
kapaga ait herhangi bir morfolojik bozukluk
tesbit edilmedi. Bu bulgular sol A-V kapak
yetmezliginin, kapak yaprakc¢iklarinin morfolojik
bozukluguna bagli  olmayip, fonksiyonel
olabilecegini  diislindiirmektedir. Bagka bir
deyisle, morfolojik sag A-V kapagin, sistemik A-
A" kapak olarak normal fonksiyon
yapamamasindan dolayr A-V kapak yetmezligi
gelistigi sdylenebilir.

Biiylik damarlarin diizelmis transpozisyonu
olan kalplerde sol A-V kapak anomalileri ¢ok iyi
tamimlanmakla birlikte sag A-V  kapagin
anomalileri ile ilgili ¢ok az sayida galisma vardir.
Erlis ve arkadaglari, diizelmis transpoziyonu
bulunan 29 kalbin nekropsi incelemesinde
bunlarin onaltisinda (%55) sag yerlesimli fakat
morfolojik olarak mitral olan A-V kapagin
anomalili oldugunu gostermislerdir®. Bizim
caligmamizda, 3 hastada sag A-V kapakta hafif
yetmezlik saptadik. iki boyutlu ekokardiyografi
ile bu kapaklara ait herhangi bir morfolojik
anomali gozlemedik.

Diizelmis transpozisyonu olan hastalarda
cerrahi  yaklasim plani, normal A-V ve
ventrikiiloarteriyel baglantilar1 olan kalplere gore
farklilik gosterir. Bu hastalarda yillar gegtikce
komplet kalp blogu, sistemik ventrikiiler
disfonksiyon ve sistemik A-V kapagim ilerleyici
yetmezligi gibi komplikasyonlar kendiliginden
olsabilecegi gibi, cerrahi girisim bu siireci
hizlandirabilir®. Fox ve arkadaslari, ameliyat
oncesi kapak yetmezligi olmayan 14 hastanin
6’sinda VSD kapatilmasindan hemen sonra sol
A-V kapak yetmezligi gelistigini
bildirmiglerdir”. Bizim VSD  kapatilmas:
uygulanan 7 hastamizdan birinde 6nceden A-V
kalpak yetmezligi olmadigi halde ameliyat
sonras1 yetmezlik gelistigi saptanmistir.

Diizelmis transpozisyonlu hastalarin
prognozlar1 ve cerrahi tedavileri hemen hemen
timiiyle ek lezyonlara baghidir. Ebstein
anomalisi, cerrahi yaklagimi
komplekslestirmektedir. Ebstein anomalisi ile
birlikte A-V  kapak yetmezligi olan 5
hastamizdan dordiine basar1 ile sol A-V kapak
replasmani yapilmistir (vaka no: 1, 2, 4, 23).

A-V iletimin gecikmesi veya blokaji,
diizelmis transpozisyonda sk karsilasilan bir
komplikasyondur. Degisik derecelerdeki A-V
blogun insidansi hastalarin yas dagilimina gore
degismektedir. Tam A-V blok % 15-20 hastada
goriilmektedir®.  Calisma  grubumuzda, ilk
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basvuruda 4 hastamizda (%14) tam kalp blogu
saptadik.  Cerrahi girisim ya da kalp

kateterizasyonu uygulanan hastalarda tam kalp

blogu gelisme riski oldugu bilinmemektedir'.

Kalp kateterizasyonu sonrsinda kaybedilen 2
hastamizda ani Oliim nedeni biiyiik olasilikla
iletim bozuklugudur. Sik ventrikiiler aritmisi olan
bir hastamizda gecici “pacemaker” yerlestirerek
kalp kateteizasyonu yapilmasi bu sekilde olas1 bir
komplikasyonu 6nlemistir.

Cerrahi girisim yapilmis olan diizelmis
transpozisyonlu hastalarda % 20 oraninda tam
blok gelisebilecegi bilinmektedir. Tiim hastalar
arasinda VSD kapatilmasi uygulanan hastalar tam
blok gelismesi yoniinden daha yiiksek risk
tasamaktadirlar®. Calisma grubumuzda ameliyat
sonrast tam blok gelisen 5 hastamizin (% 45)
tiimiine VSD kapatilmasi uygulanmustir.

Sonug olarak, biyiik arterlerin diizelmis
transpozisyonu tanist alan hastalarin izleminde
sol A-V kapak yetmezligi gibi sag A-V kapak
yetmezIliginin de arastirilmasi gereklidir. Ayrica,
hastalarin ameliyat sonrasi izleminde, onceden
kompetan olan sol A-V kapakla da yetmezlik
gelisebilecegi akilda tutulmalidir.
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