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Amag¢: Bu caligmada tek bir pediatrik merkezde kor
triatriatum sinistrum tanili olgularla ilgili bilgiler analiz
edildi, anomalinin hangi semptomlarla ortaya ¢ikabilecegi,
tan1 yontemi, tani anindaki yas, eslik edebilen diger
kardiyak defektler ve sonuglar belirtildi.

Calisma plani: Ocak 1997 - Ocak 2012 tarihleri arasinda
pediatrik kardiyoloji kliniginde kor triatriatum sinistrum
tanist konulmus 21 hastanin (13 kadin, 8 erkek; ort.
yas 32.4 ay; dagilim 7 guin-57 yil) kayitlar1 retrospektif
olarak incelendi. Demografik verileri, klinik seyri,
tanisal yaklagimi ve cerrahi girisimleri iceren tibbi
kayitlar degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin cogunda (%81) eslik eden kardiyak
defekt vardi ve en sik olami atriyal septal defekt idi
(%33). Bes hastada restriktif patern saptandi. Yedi hasta
(%33) tam1 sonrasinda kaybedildi. Yirmi bir hastanin on
birine fibromuskuler diyaframin rezeksiyonu uygulandi.
Ameliyat sonrasi bir hasta kaybedildi. En yaygin bagvuru
semptomlar alt solunum yolu enfeksiyonlari, nefes darligi
ve cabuk yorulma idi. On alt1 hastaya ekokardiyografi ile
tan1 konuldu.

Sonug¢: Bagvuru anindaki klinik bulgularin degiskenligi
ve eslik eden kardiyak lezyonlara ragmen, kor triatriatum
sinistrum tedavi edilebilir ve tedavi sonuglar: tatmin edici
olan bir defekttir.

Anahtar sozciikler: Kardiyak cerrahi; dogustan kalp defekti;
ekokardiyografi.

Kor triatriatum (KT), bagka yapisal kardiyak defekt-
lerle birlikte olabilen ve farkli semptomlarla ortaya
cikabilen nadir bir dogustan kalp hastaligidir. Pulmoner

ABSTRACT

Background: This study aims to analyze the data regarding
cases diagnosed with cor triatriatum sinistrum at a single
pediatric center, highlighting symptoms on presentation of
the anomaly, mode of diagnosis, age at the time of diagnosis,
any other accompanying cardiac defects, and outcomes.

Methods: Records of 21 patients (13 females, 8§ males;
mean age 32.4 month; range 7 days to 57 years) diagnosed
with cor triatriatum sinistrum between January 1997
and January 2012 at the pediatric cardiology clinic were
analyzed retrospectively. Medical records including
demographic data, clinical progress, diagnostic approach,
and surgical interventions were reviewed.

Results: The majority of patients (81%) had accompanying
cardiac defects, atrial septal defect being the most frequent
(33%). Restrictive pattern was detected in five patients.
Seven patients (33%) died after diagnosis. We resect
the fibromuscular diaphragm in 11 of 21 patients. One
patient died after operation. Most common presenting
symptoms were lower respiratory tract infections, dyspnea,
and early fatigue. Sixteen patients were diagnosed with
echocardiography.

Conclusion: Despite the diversity in clinical findings
at presentation and accompanying cardiac lesions, cor
triatriatum sinistrum is a treatable defect with satisfying
treatment outcomes.
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venler, anteroinferior yerlesimli olan ve mitral kapak
ile sol atriyal apendiksi igeren distal sol atriyal odadan
fibromuskiller bir membran ile ayrilmig olan pos-
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terosuperior yerlesimli proksimal sol atriyal odaya
acilir. Pediatrik hastalarla ilgili bilgiler oldukc¢a sinirli-
dir. Literatiirde 250 kadar olgu bildirilmigtir. Genis seri-
ler, farkli merkezlerdeki olgularin ve verilerin toplan-
mast ile elde edilmistir. Bu calisma KT tanili hastalarla
ilgili olarak tek merkeze ait en genis serilerden biridir.
Calismanin amac1 bu genis seriyi paylagmak ve literatuir
verileri ile kargilagtirmaktir.

HASTALAR VE YONTEMLER

Hastanemizin c¢ocuk kardiyolojisi poliklinigine
Ocak 1997 - Ocak 2012 tarihleri arasinda bagvuran ve
kor triatriatum sinistrum (KTS) tanisi konulan 21 hasta
(13 kadin, 8 erkek; ort. yas 32.4 ay; dagilim 7 gun -
57 yil) ¢alismaya alindi. Hastalarin ikisi 0-1 ay, 13’u
1-24 ay, biri 24 ay-6 yas arasinda ve besi 6 yasindan
buyuktu. Kor triatriatum dekstra (KTD) tanis1 konulan
iki hasta ise caligma disinda birakildi. Hastalarla ilgili
kayitlar retrospektif olarak incelenerek, demografik
veriler, klinik seyir, tanisal yaklasim, cerrahi giri-
simler ve sonuglarina ulagildi. Restriksiyon varliginin
kanit1 igin; (i) fibromuskiller membrana bagli olarak
olusan a¢ikligin genigliginin iki boyutlu ekokardiyog-
rafi (EKO)de ve apikal 4 bosluk goruntude ol¢cuimi,
(ii) olusan agikliktaki jet akiminin Doppler EKO ile
olciilen hizi ve (iii) pulmoner arter basinct degerlen-
dirildi. Ekokardiyografik veriler hastalarin dosyalar:
uzerinden retrospektif olarak cocuk kardiyoloji bolu-
mi tarafindan tarandi.

Cerrahi teknik olarak tum hastalarda sternotomi
uygulandi. Aortobikaval kantilasyonu takiben kardi-
yopulmoner bypass (KPB) kullanildi. Ag¢ik olan duk-
tuslar perfuzyon oOncesi baglandi. Kardiyoplejik arest
saglandiktan sonra sag atriyotomi yoluyla sag atriyum
eksplore edildi. Genis atriyal septal defekt (ASD) ya da
atriyoventrikiller septal defekt (AVSD) varliginda sol
atriyuma ulagim bu yolla saglandi. Atriyal septal defekti
kucuik olanlarda transseptal insizyonla girildi. Bu yolla
pulmoner venleri izole eden membran rezeke edildi.
Sol atriyum muayenesinin ve fibromuskiller membran
rezeksiyonun emniyetli sekilde yapilabilmesi icin ug
hastada derin hipotermi ile birlikte total sirkulatuar
arest teknigi uygulandi (26, 32 ve 38 dakika). Yeterli
aciklik saglandiginda eglik eden diger anomalilerin
onarim1 tamamlandi. Ventrikuler septal defekti (VSD)
olanlarda defekt yama ile kapatildi. Atriyoventrikiiler
septal defekti olanlarda kapak tamiri sonrast bovin
perikard yama ile intraatriyal rekonstriitksiyon yapildi.
Pulmoner vendz doniis anomalisi olanlarda pulmoner
vendz kese sol atriyum ile anastomoz edildi. Koroner
sintise acilan sol stiperior kaval ven varliginda perikard
yama marifetiyle, koroner siniis aciklig1r sag atriyum
tarafinda birakild.

BULGULAR

Yirmi bir hastanin altisinda (%28.6) sag atriyuma
acilan sol superior vena kava bulunmaktaydi. Hastalarin
buyuk kisminda (%81) ek kardiyak defekt vardi. En sik
eslik eden kardiyak defektler ASD (%33), VSD (%23.8),
AVSD (%23.8) ve total pulmoner vendz doniig anomalisi
(TPVDA) (%14.3) idi (Tablo 1). Ayrica mitral kapak
anomalileri (mitral darlik, hipoplastik mitral kapak),
aort koarktasyonu ve buyuk arterlerin transpozisyonu
(BAT) ile birlikte olan olgular da vardi. En sik eslik
eden anomali olan ASD, tim olgularda proksimal oda
ile sag atriyum arasinda bulunmaktaydi. Yirmi bir has-
tanin besinde (%23.8) fibromuskiller zara bagl restrik-
siyon vardi. Restriksiyon bulunan hastalara daha erken
yasta tan1 konulmasina kargilik restriksiyonu bulunma-
yan ve semptomlar: hafif veya asemptomatik olanlara
ise daha ileri yaglarda tan1 konuldugu goruldu.

Ameliyat edilen hicbir hastaya tek basina KTS
tamiri yapilmadi. On bir hastaya eslik eden kardiyak
defektle birlikte KTS tamiri yapildi. Kor triatriatum
ameliyati ile birlikte ASD, VSD kapatilmasi, AVSD
tamiri, aort koarktasyonu eksizyonu, mitral kapak rep-
lasmani, TPVDA ve parsiyel pulmoner vendz doniis
anomalisi (PPVDA) tamiri gibi ek islemler uygulandi.
Hastalardan birine yenidogan doneminde BAT tanisi ile
arteriyel switch ameliyati1 uygulandi ve islemden bes ay
sonra yapilan kontrolde KTS saptanarak yeniden ame-
liyat edildi. Hasta dosyalarinin incelenmesi sonucunda
bircogunda uzun sureli izlemin yapilamadigi ve has-
talarin ameliyat sonrasinda kontrollere duizenli olarak
gelmedigi goruldii. Ameliyat sonrasi ortalama ug¢ yillik
(6 ay-8 yil) izlemde hastalardan birinde tekrar fibromus-
kiiller membranin olustugu ve buna bagli darlik gelistigi,
bir diger hastada sag uist pulmoner venin agzinda darlik
olustugu saptandi. Iki olguya da tekrar ameliyat yapil-
di. Ameliyat sonrasi izlemde ge¢ mortalite goriillmedi.
Yirmi bir hastadan yedisi (%33), restriksiyon olan bes
hastanin uc¢it (%60), ameliyat edilemeyen 10 hastanin
altist (%60), ameliyat edilen 11 hastadan biri (%9)

Tablo 1. Kor triatriatum hastalarina eslik eden ek
kardiyak anomaliler

Ek kardiyak anomali Say1

Atriyal septal defekt 7
Ventrikiuler septal defekt
Atriyoventrikuler septal defekt

Total pulmoner venoz donils anomalisi
Mitral kapak anomalileri

Parsiyel pulmoner ven6z dontis anomalisi
Aort koarktasyonu

Buyuk arterlerin transpozisyonu
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Tablo 2. Genel 6zellikler

Ozellikler Sayr  Yuzde  Min.-Maks. Ortalama
Hasta sayis1 21
Cinsiyet

Kadin 13

Erkek 8
Ortalama tan1 yag1 7 gun-57 yil 32.4 ay
Ortalama ameliyat yas1 7 gun-57 yil 19 ay
Ortalama PAP (mmHg) 10-59 34
Sag ventrikul sistolik basinci (mmHg) 23-103 64
Restriktif fizyoloji 5 23.8
Ek kardiyak anomali 17 81
Sol SVK varligi 6 28.5
Ameliyat edilenlerin sayist 11 52.4
Ortalama perfuzyon siiresi (98 dk) 36-187
Ortalama aort klemp siiresi (65 dk) 24-133
Ortalama ameliyat suiresi (saat) 3.5
Ameliyatta sag atriyal yaklagim 11 100
Ameliyat edilmeyenlerde mortalite 6 60
Ameliyat edilenlerde mortalite 1 9
YBU’nde yatis suresi (giin) 6
Toplam yatis suresi (giin) 15
Cerrahi sonras1 morbidite 2 18

Min.: Minimum; Maks.: Maksimum; PAP: Pulmoner arter basinci; SVK: Superior vena kava; YBU: Yogun bakim unitesi.

(bu bir hastada ayn1 zamanda TPVDA eslik etmekte idi)
kaybedildi. Mortalite oran1 ameliyat edilen hastalarda
(%9), ameliyat edilemeyen hastalarda ise (%60) olarak
saptandi. Ortalama aort kros klemp suresi 65 dakika
(24-133 dakika), ortalama perfuzyon suresi 98 dakika
(36-187 dakika) oldu (Tablo 2). Restriksiyon olup ek
kardiyak anomali ile birlikte KTS tamiri yapilan iki
hastada sorun olmadi. Restriktif patern bulunan diger
uc¢ hasta ise ameliyat edilemeden kaybedildi. Mortalite
orani restriksiyon olup ameliyat edilmeyenlerde, edi-
lenlere gore daha yuksek bulundu. Ameliyat edilmeyen
10 hasta, restriksiyonun ileri diizeyde olmasi veya eslik
eden kompleks dogustan kalp hastaligi nedenleri ile
ameliyat edilemeden kaybedilen hastalar ile restrik-
siyonun olmadigr ve bu nedenle ameliyat edilmeyen
hastalardan olugsmaktaydi. Restriksiyon bulunmayan ve
ameliyat edilmeyen hastalarda izlem suiresince sorun
olmadig: goruldu.

Hastalarin tamami tani aninda semptomatikti. Tani
aninda en sik gorulen klinik semptom ve bulgular;
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlar1 (TASYE)
(%38), nefes darlig1 (%33), ¢cabuk yorulma (%23.8) ve
oksuruk (23.8) idi (Tablo 3). Ayrica, morarma, ¢arpinti,
kilo alamama ve gogus agrist gibi semptomlar daha az
oranlarda goruldu.

On alt1 hastaya EKO aracilig1 ile dort hastaya katete-
rizasyon ve anjiyografi sirasinda, bir hastaya da ameliyat

sirasinda tani konuldu. Kateterizasyon sonucunda elde
edilen ortalama sag ventrikil sistolik basinc1 64 mmHg,
pulmoner arter ortalama basinci ise 34 mmHg olarak
bulundu.

TARTISMA

Kor triatriatum ilk kez 1868 yilinda Church tara-
findan tanimlanmigtir. Ilk ameliyat Lewis tarafindan
1956 yilinda gerceklestirilmistir.”? Borst tarafindan 1905
yilinda KTS ve KTD olarak adlandirilmistir. Sikligi
1000 canli dogumda 0.03, 1000 dogustan kalp hastali-
ginda ise 1 olarak bildirilmistir.’! Kor triatriatum sinist-
rum daha sik goriilmesine karsilik, KTD cok nadirdir.
Calismamizda 21 KTS, iki KTD olgusu bildirilmistir.

Tablo 3. Kor triatriatum hastalarinda gériilen semptomlar

Klinik semptom ve bulgular Say1

oo

Tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonlar1
Nefes darlig1

Cabuk yorulma

Oksuruk

Terleme

Morarma

Carpint1

Kilo alamama

Gogus agrisi
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Sekil 1. Kor triatriatum sinistrum tanili bir hastada fibromuskiiler
membranin transozofageal ekokardiyografi ile goruintilenmesi.

Sol atriyum fibromuskuler bir membran ile ikiye
bolunur (Sekil 1). Boylece pulmoner venlerin drene
oldugu arka-uist odacik ve mitral kapak ile iligkili on-alt
odacik olugur. Buna gore 1949 yilinda Loeffler tarafin-
dan ug tipi belirlenmistir: (i) Distal oda ile proksimal
oda arasinda iligkinin olmadig1 (mortalitesi en fazla
olan), (ii) Membranda bir veya daha fazla sayida kiigik
acikligin oldugu ve, (iii) Membrandaki iliskinin ¢ok
genis oldugu tiplerdir.™ Calismamizda ameliyat edil-
meden kaybedilen ti¢ olgu Loeffler siniflamasina gore
1. tip, ameliyat edilmeden izlenen diger yedi hasta ise 3.
tip ile uyumlu idi.

Hastalik kadinlarda erkeklere gore daha siktir.
Literatur verileri incelendiginde, hastalarin iki giin ila
47 yil aras1 genis bir yas araliginda oldugu goriilmekte-
dir. Calismamizda da %61.9 ile kadin ustunlugu vardi.
Ayrica yas araligi literatur ile uyumlu olarak oldukca
genig aralikta idi. Humpl ve ark.”! tarafindan yapilan
bir ¢alismada fibromuskuler zara bagh restriktif fizyo-
loji, %50 oraninda bildirilmesine ragmen bu oran bizim
calismamizda %?23.8 olarak tespit edildi.

Olgularin buyuk kisminda (%75-77) ek kardiyak
anomali eslik etmektedir. En sik (%50-60) eslik
eden kardiyak anomali ASD’dir.[! Bir¢ok merkez-
den alinan verilerle olusturulmus genis bir seride
ise en sik saptanan kardiyak patoloji ASD, VSD,
mitral kapak anomalileri, PPVDA ve TPVDA olarak
belirlenmigtir.”? Ayni ¢aligmada ameliyat anindaki
ortanca yas 7.2 ay bulunmustur. Calismamizda da
en sik goruilen kardiyak defekt ASD, VSD ve AVSD
olarak saptandi ve ameliyat anindaki ortanca yas 11
ay olarak belirlendi.

12

Tani anindaki yas ve semptomlar cok farklidir.
Klinik bulgular, fibromuskuler membrana bagli olarak
meydana gelen pulmoner ventz donuis obstritksiyon
derecesi ve eslik eden kardiyak anomalinin varligina
baglidir. Klinik bulgular membrandaki deligin buyuklu-
gl ve proksimal odanin basinci ile iligkilidir. Rodefeld
ve ark.nin® calismalarinda KTS’de en sik goriilen
yakinma ve semptomlarin egzersiz intoleransi, nefes
darlig1, hizli soluma, TASYE ve kilo alamama oldugu
belirtilmistir. Seksen iki olgunun bulundugu bir bagka
calismada en sik goriillen semptom ve klinik bulgular;
konjestif kalp yetmezligi, dusuk kardiyak debi send-
romu, solunumsal yakinmalar, halsizlik ve beslenme
guclugu olarak tespit edilmistir.”! Calismamizda en sik
goriillen yakinma ve bulgular ise TASYE, nefes darlig1
ve ¢abuk yorulma idi.

Esas tan1 yontemi EKO olmakla birlikte kateterizas-
yon ve anjiyografi ile de tan1 konulabilir. Bazi olgularda
ameliyat veya otopsi sirasinda da tan1 konulmakta-
dir. Alphonso ve ark.” yaptiklar: ¢aligmada olgularin
9%96’s1ina EKO ile ameliyat dncesi donemde tan1 konul-
dugunu bildirmislerdir. Calismamizda hastalarin buyuk
kisminda tan1 ekokardiyografik olarak konuldu.

Ayiric1 tan1 hastanin yagina gore degismektedir.
Cocuklarda pulmoner vendz tikaniklik yapan tum
nedenler ayirici tani i¢inde incelenmelidir. Dikkat edil-
mesi gereken en 6nemli hastaliklardan biri supramitral
ringdir. Supramitral ringde, foramen ovale ve sol atriyal
apendiks membranin uist kisminda bulunurken, KTS de,
ayn1 yapilar membranin altinda yerlesmistir.!'”

Kor triatriatumun tedavi yontemi, eger agir darlik
var ise hipotermik KPB altinda cerrahidir.'! Medyan
sternotomi sonrasinda, sol atriyumdaki membran,
cogunlukla sag atriyal, daha az oranda sol atriyal yak-
lagimla eksize edilir. Alphonso ve ark.nin®® yaptiklari
bir caligmada sag atriyal yaklagim oran1 %93 olarak
saptanmistir. Membrana bagli olusan acgikliga uygu-
lanan bir bagka tedavi yontemi de balon ile dilatasyon
yontemidir.'"'? Tedavi edilmeyen hastalarda mortalite
orani %75°dir."*! Cerrahi sonrasi olum oldukca nadirdir.
Cerrahi sirasinda veya sonrasinda dlum gerceklesmigse
bu durum genellikle eglik eden diger kardiyak defekt-
lere baghdir. Saxena ve ark.'™ KTS tanist konulmusg
25 hasta uizerinde yaptiklar1 calismada ameliyat sonrasi
erken mortalite ile karsilagmamiglardir. Chen ve ark.!"™
ise ameliyat edilen 15 KTS hastasindan sadece birinin
kaybedildigini bildirmis ve ameliyat sonrasinda 6lum-
lerin daha ¢ok kompleks dogustan kalp hastaligi olan
olgularda gerceklestigini saptamiglardir. Al Qethamy ve
ark."®'KTS nedeni ile ameliyat edilmis 20 hasta tizerin-
de yaptiklar1 aragtirmada ameliyat sonrasi kaybedilen
hasta olmadigini bildirmislerdir. Yazarlar sadece bir
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hastaya kalic1 pacemaker implantasyonu gerektigini bil-
dirmislerdir. Rodefeld ve ark.®! KTS tanisiyla ameliyat
edilen 12 hastadan kompleks dogustan kalp hastaligi
bulunan ikisinin ameliyat sonrasi donemde kaybedildi-
gini belirtmislerdir. Alphonso ve ark.” ise ameliyat son-
rast mortalite oranint %4 olarak bildirmislerdir. Ayni
calismada ameliyat sonrasinda en sik morbidite nedeni
olarak supraventrikiiler tasikardi saptanirken, ¢aligsma-
mizdan farkli olarak uzun donem izlemde fibromuskiiler
membranda tekrarlama goriilmemistir. Calismamizda
ameliyat olan hastalardan sadece TPVDA eslik eden bir
hasta kaybedildi. Yasayan hastalarda da morbidite orani
dusuk olarak saptandi. Mortalite orani ameliyat olanlar-
da dusuk olarak bulundu. Aymi sekilde mortalite orani
restriksiyon olup ameliyat edilenlerde, edilmeyenlere
gore daha dusuk bulundu.

Sonu¢ olarak, restriksiyonun mortaliteyi artiran,
ameliyatin ise mortaliteyi azaltan bir faktor oldugu tes-
pit edildi. Tan1 anindaki klinik bulgularin degiskenligi
ve ek kardiyak lezyonlarin varligina ragmen KTS nin,
erken tan1 konuldugu zaman cerrahi olarak tedavi edi-
lebilir ve sonuglarinin yuz giillduriicii oldugu goruldu.

Cikar cakismasi beyam

Yazarlar bu yazinin hazirlanmasi ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir cikar cakismasi olmadigini
beyan etmiglerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin aragtirma ve yazarlik siirecinde
herhangi bir finansal destek almadiklarin1 beyan etmis-
lerdir.
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