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Olgu Sunumu / Case Report

Buyuk arterlerin anatomik duzeltilmis malpozisyonu

Anatomically corrected malposition of the great arteries

Utku Arman Oriin, Ozben Ceylan, Selmin Karademir, Filiz §enocak, Burhan Ocal

Dr. Sami Ulus Kadin Dogum, Cocuk Sagligr ve Hastaliklar EQitim ve Arastirma Hastanesi,
Pediatrik Kardiyoloji Klinigi, Ankara, Turkiye

Buyuk arterlerin anatomik duzeltilmis malpozisyonu
(BAADM), atriyoventrikuler konkordans veya diskor-
dans ve ventrikuloarteriyel konkordans ile arteriyel
koklerin birbirine paralel c¢ikmasi ile karakterizedir.
Anormal iligkili aort sol ventrikiilden, anormal iligki-
li pulmoner arter sag ventrikiilden c¢ikar. Bu yazida,
BAADM tanis1 konulan bes aylik ve iki yagsinda iki
erkek olgu sunuldu. Ekokardiyografik incelemede atriyal
situs solitus (S), ventrikulerin d-ilmigi (D) ve buyuk
damarlarin 1-malpozisyonu (L) [Van Praagh’in sembolik
terminolojisi (S.D.L)] oldugu saptandi. Tani, kardiyak
kateterizasyon ve anjiyografi ile kesinlestirildi. Her iki
hasta da ameliyat edildi. Ameliyat sirasinda BAADM’nin
morfolojik bulgular:1 teyit edildi. Bu yazida anatomik
duzeltilmis malpozisyonun nadir goriilmesi nedeniyle
akla gelmedigi zaman buyuk arter transpozisyonu ve
dogustan duzeltilmig transpozisyon ile karistirilabilecegi
vurgulandi.

Anahtar sozciikler: Anatomik duzeltilmis malpozisyon; atriyoventri-
kuler konkordans; atriyoventrikiiler dikordans; kalp kateterizasyonu.

Biyiik arterlerin anatomik diizeltilmis malpozisyonu
(BAADM), atriyoventrikiller konkordans veya diskor-
dans ve ventrikuloarteriyel konkordans ile arteriyel
koklerin birbirine paralel ¢ikmasi olarak tanimlanir.
Anormal iligkili aort sol ventrikiillden, anormal iligkili
pulmoner arter sag ventrikillden c¢ikar. Anatomik
duzeltilmis malpozisyon ilk olarak 1895 yilinda
Theremin tarafindan, bronkopndmoniden 6len 58 giin-
luk bir ki1z bebekte tanimlanmis ancak bu sekilde adlan-
dirilmamistt.” Harris ve Farber tarafindan 1939’da
‘buyiik arterlerin anatomik duizeltilmis transpozisyonu’
tanimi gelistirilmistir, ancak 1967°de Van Praagh tara-

Anatomically corrected malposition of the great arteries
(ACMGA) is characterized by atrioventricular concordance or
discordance and ventriculoarterial concordances with arterial
roots arising parallel to each other. Abnormally related
aorta arises from the left ventricle, while abnormally related
pulmonary artery arises from the right ventricle. In this article,
we report two male cases who were five-months-old and
two-years-old diagnosed with ACMGA. Echocardiographic
examination revealed atrial situs solitus (S), ventricular
d-loop (D) and l-malposition (L) of great arteries [Van
Praagh’s symbolic nomenclature (S.D.L)]. The diagnosis was
confirmed by cardiac catheterization and angiography. Both
patients were operated. During the operation, morphologic
findings of ACMGA were confirmed. In this article, we
emphasize that anatomically corrected malposition is a rare
condition and it can be confused with conditions such as
transposition of great arteries and congenitally corrected
transposition of great arteries, when it is not considered.

Key words: Anatomically corrected malposition; atrioventricular
concordance; atrioventricular discordance; cardiac catheterization.

findan hastalik belgelenmistir ve ‘anatomik duizeltilmis
malpozisyon’ tanimi kullanilmaya baglanmigtir.?# Bu
yazida BAADM tanisi konulan iki olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Olgu I- Bes aylik erkek hasta, morarma ve hizli
nefes alma yakinmasiyla bagvurdugu bir dis merkez-
de ufurim tespit edilerek klinigimize yonlendirildi.
Hastanin normal spontan vaginal yolla 2800 gram
agirhiginda dogdugu ogrenildi. Prenatal, natal ve post-
natal oykiusiinde ozellik yoktu. Fizik incelemede; agir-
lik 4900 gr (<3p), boy 53 cm (<3p), kalp atim1 150/dk,
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Sekil 1. Sag ventrikiiler anjiyokardiyogram: (a) 20 derece kraniyal projeksiyon ve (b) 90 derece lateral
projeksiyon. Kontrast maddenin ventrikiiler septal defekt yoluyla sol ventrikiile gegtigi ve aortun sol
ventrikiilden onde, pulmoner arterin sag ventrikillden arkada ¢iktig1 gorululyor (siyah oklar sag ve sol
pulmoner arteri, beyaz oklar aortu gostermektedir).

solunum sayis1 64/dk idi. Sol 3. ve 4. kaburgalar arasi
aralikta 3/6 pansistolik ufuriim duyuldu. Akcigerlerinde
iki tarafli yaygin ince raller vardi. Karaciger sag kaburga
altinda 4 cm ele geliyordu. Elektrokardiyogramda; nor-
mal sints ritmi, superior aks ve inkomplet sag dal bloku,
telekardiyografide; kardiyomegali ve her iki akcigerde
konjesyon tespit edildi. Ekokardiyografik incelemede;
atriyum situs solitus (S), interatriyal septumda genis
sekundum atriyal septal defekt (ASD), ventrikiillerin
d-ilmigi (D), interventrikiller septumda perimembranoz
outlet ve muskiler trabekiler ventrikuiler septal defekt
(VSD), pulmoner arter tizerinde 28 mmHg sistolik akim
gradiyenti alindi. Aort sol ventrikillden onde, pulmo-
ner arter sag ventrikillden arkadan ¢ikiyordu, buyuk
arterlerin l-malpozisyonu (L) (Van Praagh’in segmental
analiz i¢in kullandig1 (S.D.L) sembolik terminolojisi).™
Antikonjestif tedavi uygulanan hastanin genel durumu
duzeldikten sonra kardiyak kateterizasyon ve anjiyog-
rafik inceleme yapildi (Sekil 1). Hemodinamik veriler
Tablo 1’de verilmistir. Sag ventrikule 20 derece krani-
yal ve 90 derece lateral pozisyonlarda yapilan anjiyo-
kardiyogramlarda kontrast maddenin VSD yoluyla sol

Tablo 1. Olgularin hemodinamik verileri

ventrikille gectigi ve aortun sol ventrikiilden, pulmoner
arterin sag ventrikiillden ¢iktigi, aortun 6nde, pulmoner
arterin arkada oldugu gozlendi. Buyiuk arterlerin anato-
mik duzeltilmis malpozisyonu tanist konulan hastadaki
ek anomaliler ise sekundum ASD, perimembranoz out-
let ve muskiler trabekiuiler VSD ve pulmoner hipertansi-
yon idi. Hastaya cerrahi tedavi uygulandi.

Olgu 2- Iki yaginda erkek hasta, iki ayliktan itiba-
ren dogumsal kalp hastalig1 nedeniyle izlenmekte iken
genel durumunda bozulma olmasi Uizerine klinigimize
yonlendirildi. Hastanin spontan vaginal yolla 3200
gram agirliginda dogdugu 0grenildi. Prenatal, natal
ve postnatal oykuisinde ozellik yoktu. Fizik inceleme-
de, agirhik 11 kg (10-25p), boy 88 cm (10-25p), kalp
attmi 135 atim/dk, solunum sayist 34/dk idi. Sol 3.
ve 4. kaburgalar arasi aralikta 3/6 pansistolik ufurim
duyuldu. Elektrokardiyogramda; normal siniis ritmi,
normal aks ve inkomplet sag dal bloku tespit edildi.
Ekokardiyografik incelemede; atriyum situs solitus (S),
ventrikiillerin d-ilmigi (D), interventrikiller septumda
perimembranoz outlet ve muskuler trabekiler VSD’ler
saptandi. Pulmoner kapak hipoplastik idi. Pulmoner

Superior Sag Sol Sag  Pulmoner Aort Akimlar Pulmoner
vena kava atriyum  atriyum ventrikil  arter orani direng
Olgu 1
Oksijen saturasyonu (%) 45 70 90 80 82 86 4.29 2.02
Basing (mmHg) - 10 12 87/5  65/34/42 74/51/58 - -
Olgu 2
Oksijen saturasyonu (%) - - - - 88 - -
Basing (mmHg) - 9 15 9117 - 90/62/73 - -
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Sekil 2. (a) Sag ventrikul anjiyokardiyogramda on-arka projeksiyonda pulmoner arterin aortun sagin-
da yerlestigi, (b) yan pozisyonda aortun onde pulmoner arterin arkada oldugu gorulmektedir (beyaz
oklar aortu, siyah oklar pulmoner arteri gostermektedir).

arter Uzerinde 85 mmHg sistolik basing gradiyenti
alindi. Aort sol ventrikilden onden, pulmoner arter
sag ventrikulden arkadan cikiyordu, buyuk arterlerin
l-malpozisyonu (L). Hastaya kardiak kateterizasyon ve
anjiyografi yapildi (Sekil 2). Hemodinamik veriler Tablo
I’de verilmigtir. Sag ventrikille 6n arka ve yan pozis-
yonlarda yapilan enjeksiyonlarda sol ventrikullin VSD
yoluyla doldugu, aortun sol ventrikiilden onde, pulmo-
ner arterin sag ventrikilden arkada ciktigi goruldu.
Buyuk arterlerin anatomik duzeltilmis malpozisyonu
tanis1 konulan hastadaki ek anomaliler perimembranoz
outlet ve muskuler trabekuiler VSD ile pulmoner stenoz
(PS) idi. Hastaya cerrahi tedavi uygulandi.

TARTISMA

Buyuk arterlerin anatomik duzeltilmis malpozis-
yonu, bityiik arterlerin morfolojik olarak dogru ventri-
kuilden ¢iktigi ancak birbiriyle anormal iligkili oldugu
durumdur. Ventrikiiller ve arterler normal baglantili
oldugu i¢in, sag ventrikillden gelen kan bagka bir defekt
yoksa akcigerlere gider.>! Bu nedenle Kirklin ve ark.?
anatomik duzeltilmis malpozisyonu konkordan ventri-
kuloarteriyel iligki olarak tanimlamislardir. Atriyum ve
i¢c organlarin situsu, solitus (S) veya inversus (I) olabi-
lir. Morfolojik olarak sag ventrikulun sagda yer aldigi
ventrikiillerin d-ilmigi (D) veya morfolojik olarak sag
ventrikuiliin solda yer aldig:1 ventrikullerin l-ilmigi (L)
olabilir. Aortik kapagin pulmoner kapagin saginda yer
aldig1 (dextro, ya da d) buyuk arterlerin d-malpozisyonu
(D) veya aortik kapagin pulmoner kapagin solunda yer
aldig1 (levo, ya da 1) buyuk arterlerin I-malpozisyonu
(L) bulunabilir. Eger aortik kapak pulmoner kapagin
direkt olarak oniinde yer alirsa amalpozisyon (A) ola-
rak adlandirilir.™ Teorik olarak, segmental set ya da
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kombinasyona gore, en az dort tip anatomik duzeltil-
mis malpozisyon mevcuttur: viseroatriyal situs tipi,
ventrikiller loop tipi, buyuk arterlerin malpozisyonu
tipil! ve ek olarak, Freedom ve Harrington’un!® aspleni
sendromu olgularinda bildirdikleri tiptir. Anderson ve
ark." bu dort tipi (S.D.L) (LL.D) (S.L.D) (I.D.L) seklin-
de sembolize etmistir. Bu malformasyona en sik eslik
eden anomali VSD’dir. Sag ventrikul hipoplazisi de bu
anomalinin karakteristik bulgularindan biridir. Oku ve
ark. literaturden derledikleri 51 BAADM’li olguyu
anatomik ve hemodinamik olarak ii¢ gruba ayirmislar-
dir: (i) atriyoventrikiller konkordans BAADM (n=36),
(ii) atriyoventrikiller diskordans BAADM (n=12), (iii)
aspleni ile birlikte BAADM (n=3). Olgularin 48’inde
VSD, 29’unda sag ventrikill hipoplazisi, 22’sinde PS,
tumiinde iki tarafli konus (subpulmoner ve subaortik)
tespit edildigi bildirilmistir. Literaturle uyumlu olarak,
iki hastamizda VSD, bir olguda PS mevcuttu. Kirklin
ve ark.”! yaptiklari1 ¢calismada tum olgularda iki tarafli
konus ve PS bildirmiglerdir. Van Praagh ve ark.l" ise
iki olgunun otopsi raporunda sadece subaortik konus
bulundugunu, subpulmoner konus bulunmadigini bildir-
miglerdir. Iki tarafli konus varlig1, anatomik duzeltilmig
malpozisyonun, dogustan duzeltilmis transpozisyondan
ayriminda, ventrikilloarteriyel konkordansin bulunmasi
da buyuk arterlerin transpozisyonundan ayrilmasin-
da onemlidir.® Eslik eden bagka bir malformasyon
bulunmadiginda anatomik duzeltilmis malpozisyon nor-
mal fizyolojiye sahiptir ve tesadufen saptanir.® Taniy1
dogrulamada manyetik rezonans goruntileme (MRG)
yararlidir.”’ Manyetik rezonans goruntileme ve BT anji-
yografinin hizl1 gelismesiyle bu anomali artik daha hizli
ve kesin taninabilmektedir."” Caligsmalarda situs solitus
ve atriyoventrikiiler konkordansli hastalarda cerrahi
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sonuclarin iyi oldugu (sagkalim %92), atriyoventrikiiler
diskordans veya sag ventrikul hipoplazisi ya da her ikisi
bulunan hastalarda ise cerrahi tedaviden sonra sagkalim
%29 olarak bildirilmigtir.” Olgularimizin her ikisi de
ameliyat edildi ve genel durumlar1 iyi olarak izlenmek-
tedir. Ameliyat sirasinda her iki olguda da atriyovent-
rikuller konkordans ve ventrikiil arteriyel konkordans
oldugu goruldu, birinci olguda var olan VSD ve ASD
kapatildi, ikinci olguda ise VSD kapatma ve sag ventri-
kul ¢ikig yolu rekonstritksiyonu uygulandi.

Sonug¢ olarak, BAADM nadir goriilmesi nedeniyle
akla gelmedigi zaman buyuk arter transpozisyonu ve
dogustan duzeltilmis transpozisyon ile karistirilabilece-
gini vurgulamak istedik.
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