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Girifl

Tek ventrikül nadir görülen konjenital kalp defekti-
dir (1/10 000). Tüm do¤umsal  kalp defektlerinin %1
ini oluflturur (1). Tedavi edilmeyen hastalarda progno-
zun  kötü olmas› nedeniyle, eriflkin yafla gelebilen ,
opere olmam›fl vaka say›s› son derece azd›r. Literatür-
de opere edilmeyen ve 50-60 yafl›na ulaflabilen nadir
vakalar bildirilmektedir (1-3). Nadir görülmesi  ve  ope-
rasyonsuz  eriflkin yafla ulaflmas› nedeniyle ilginç oldu-
¤unu düflündü¤ümüz  olguyu yay›nlamay› uygun gör-
dük.

Olgu Bildirimi

Alt› yafl›nda tek ventrikül tan›s› alm›fl ve riski yüksek
oldu¤u düflünülerek opere edilmemifl hasta, 21 yafl›n-
da a¤›r eforla gelen nefes darl›¤› yak›nmas›yla merke-
zimize baflvurdu. Özgeçmiflinde aral›kl› flebotomi yap›-
larak izlendi¤i ö¤renildi. Tansiyon arteryel 100/ 70
mmHg, Nab›z: 72/ dk ve ritmik idi. Fonksiyonel kapa-
site NYHA’a göre I-II olarak de¤erlendirildi. Hastan›n fi-
zik incelemesinde; dudaklarda morarma, parmaklarda
çomaklaflma, pulmoner odakta  3/6 sistolik ejeksiyon
üfürümü tespit edildi. Elektrokardiyografide sa¤ aks,
V1-2 T(-) li¤i ve  sa¤ atrial dilatasyon bulgular› saptan-
d›. Telekardiyografi’de kardiyotorasik oran 0,55' ti. La-
boratuar incelemelerinde; Hb: 15.7 gr/dl, Htc: % 52
idi. Di¤er hematolojik de¤erler ve biyokimyasal incele-
meler normal bulundu. Transtorasik ekokardiyografi
incelemesinde, vena cava inferior sa¤da, aort solda
saptand›. Apikal dört boflluk görüntülemede, iki ayr›
atrioventriküler kapa¤›n tek bir ventrikül bofllu¤una
aç›ld›¤›, interventriküler septumun izlenmedi¤i tespit
edildi (fiekil 1). Aksesuar boflluk izlenmemesi nedeniy-

le anatomik ve fonksiyonel olarak indetermine ventri-
kül olarak tan›mland›. Sol atrioventriküler kapak kor-
das›n›n tek ventrikülün sol taraf›ndaki arka duvara ya-
p›flt›¤› izlendi. Parasternal k›sa eksen görüntülemede
aorta sa¤da önde, pulmoner arter solda arkada izlen-
di (fiekil 2). Renkli Doppler, CW Doppler ve pulse
Doppler ile atrioventriküler kapaklarda eser derecede
yetmezlik, pulmoner kapakta önemli derecede pulmo-
ner darl›k saptand› (peak gradient 75 mmHg, mean
gradient 45 mmHg). Simpson yöntemi ile ejeksiyon
fraksiyonu %55 hesapland›. Bu bulgularla olgu; tek
ventrikül, büyük arterlerin malpozisyonu olarak de¤er-
lendirildi. Sa¤-sol kalp kateterizasyonu; ekokardiyogra-
fi ile elde edilen anatomik bulgular› do¤rulad›, ek ola-
rak sa¤ atriyuma aç›lan bir pulmoner ven oldu¤u gö-
rüldü. Bas›nç kay›tlar›ndan, pulmoner kapiller t›kama
bas›nc› 10mmHg, pulmoner arter bas›nc› 25/10
mmHg, ventrikül bas›nc› 100/0/5 mmHg, sa¤ atriyum
bas›nc› 7 mmHg, aort bas›nc› 100/75 mmHg bulundu.
Kan gaz› ve bas›nç de¤erlerine göre, pulmoner vaskü-
ler rezistans  0,6 Wood U , sistemik vasküler rezistans
27 Wood U  bulundu. Efllik edebilecek koroner arter
anomalisini incelemek amac›yla yap›lan koroner anji-
yografide; sa¤ koroner arter ve sol ön inen arterden
ventriküle fistül izlendi (fiekil 3). Pulmoner anjiyografi-
de; pulmoner vasküler yata¤›n suboptimal geliflti¤i gö-
rüldü (fiekil 4). Pulmoner arter indeksi  Mc Goon ora-
n›na göre 1,1 olarak hesapland› (4). Bu oran 0.8 de¤e-
rine yak›n oldu¤u için pulmoner arterlerin yeterli gelifl-
medi¤i belirlendi. Fontan operasyonu için uygun özel-
likler dikkate al›nd›¤›nda; olgu,  yafl, yetersiz pulmoner
vasküler yatak geliflimi, indetermine ventrikül tipi, s›n›r-
da ventrikül ejeksiyon fraksiyonu  nedeniyle operasyon
aç›s›ndan riskli olarak de¤erlendirildi. Kalp damar cer-
rahi konseyinde de¤erlendirilen olguya mortalite ve
morbidite riskleri bildirildi ve  takip karar› al›nd›. Enfek-
tif endokardit profilaksisi, flebotomi önerilerek polikli-
nik kontrollerine ça¤r›ld›.   
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Tart›flma

Tek ventrikülü olan hastalarda, anatomik özellikler,
klinik bulgular›n ciddiyetini, prognozu ve cerrahi yön-
temlerin baflar›s›n› belirler (5). Hastalar, ventrikül tipi,
atriyoventriküler kapaklar›n durumu, büyük damar pa-
tolojileri yönünden incelenir. Sol ventrikül tipi %65-78
vakada izlenirken,%10-15 vakada sa¤ ventrikül tipi iz-
lenir. %10-20 vakada hem sa¤ hem sol ventrikül özel-
li¤i gösteren ve indetermine olarak adland›r›lan ventri-
kül tipi saptan›r. Anatomik sa¤ ventrikülü olan hasta-
larda yetersiz hipertrofik cevap nedeniyle operasyon
sonuçlar›  iyi de¤ildir (6,7). Hastalar›n büyük bir bölü-
münde her iki atriyum ayr› kapaklarla ventriküle aç›l›r
ve double inlet olarak adland›r›l›r (%55-70). Bir atri-
oventriküler kapa¤›n atretik, di¤erinin normal oldu¤u
durum single inlet olarak adland›r›l›r (%10-15). Kapak
fonksiyonlar› ileri derecede bozuk olan hastalarda dü-
zeltici operasyonlar kontrendikedir. Hastalar›n büyük
bir k›sm›nda büyük arterlerin malpozisyonu, nadir has-
tada normal ventrikül büyük arter iliflkisi izlenir. Hasta-
m›zda, ekokardiyografi ve kateter bulgular› ile indeter-
mine tip ventrikül, normal fonksiyon gösteren iki atri-
yoventriküler kapak, büyük arterlerin malpozisyonu,
pulmoner darl›k ve parsiyel pulmoner  venöz dönüfl
anomalisi saptanm›flt›r.

Anatomik özellikler dikkate al›narak yap›lan takip
çal›flmalar›nda; çift giriflli sol ventrikül, büyük arter
transpozisyonu ve hafif derecede pulmoner darl›k var-
l›¤›nda prognozun daha iyi oldu¤u bulunmufltur (7).
Patolojinin bu kombinasyonunda, pulmoner darl›k ne-
deniyle sol atriyumdan ventriküle gelen oksijenlenmifl
kan›n aortaya yönlenmesi sa¤lan›rken, volum fazlal›¤›
yaratmayacak ve ciddi siyanozu önleyecek miktarda
kan›n pulmoner artere geçmesine olanak sa¤lanm›fl
olur. Ciddi aort darl›¤› veya pulmoner darl›k nedeniyle
meydana gelen muskuler hipertrofinin aort ç›k›fl yolu-
nu daraltmas› prognoz üzerinde olumsuz etki göste-
rir(8). Hastam›zda önemli derecede pulmoner darl›k,

pulmoner hipertansiyon geliflmesini önlemifl; ancak,
azalm›fl kan ak›m› pulmoner arter dallar›n›n yetersiz
geliflimine yol açm›flt›r. 

Tek ventrikülü olan hastalarda en önemli semp-
tom, do¤umdan sonra izlenen siyanozdur. Bunun ya-
n›nda ilerleyen dönemlerde, senkop, büyüme gerili¤i,
egzersiz intolerans› gibi nonspesifik yak›nmalar da izle-
nebilir. Tek ventriküllü hastalarda ventrikül sistolik
fonksiyonu, hem pulmoner hem de sistemik dolafl›m›
sa¤lar. Bafllang›çta normal olan ventrikül fonksiyonu,
bas›nç, volum yükü ve efllik eden patolojilerin etkisiyle
bozulur. Normal fonksiyonlu iki atriyoventriküler ka-
pak, s›n›rda ventrikül ejeksiyon fraksiyonu, hastam›z›n
belirgin semptom vermeden eriflkin yafla ulaflmas›nda
etkili olmufltur. 

Kötü prognoz nedeniyle, opere edilmeden  eriflkin
yafla ulaflabilen hasta say›s› son derece azd›r (9). Basa-
makl› cerrahi yöntemler ve  gelifltirilen tekniklerle  ya-
flam süresi uzat›lmaya çal›fl›lm›flt›r. Aortopulmoner
flant, pulmoner artere band yerlefltirilmesi, Damus-
Stansel-Kaye ve Norwood operasyonlar›, anatomik ya-
p›ya göre uygulanacak palyatif amaçl› giriflimlerdir. An-
cak bu cerrahi yöntemlerle, uzun dönem sonuçlar yüz
güldürücü de¤ildir (8). Düzeltici cerrahi yöntemler ola-
rak, ventriküler septasyon, Fontan operasyonu ve mo-
difikasyonlar› gerçeklefltirilmektedir. Fontan operasyo-
nu ve modifikasyonlar›ndan  sonra 10 y›ll›k yaflam ora-
n› %60-81 olarak belirtilmektedir (10,11). Yaflam süre-
sindeki olumlu geliflmelere ra¤men, takiplerde çeflitli
sorunlarla karfl›lafl›lmaktad›r. Aritmi (%25), kal›c› pace-
maker gereklili¤i (%13), protein kaybettirici enteropati
(%10-15), reoperasyon (>%20) takipte görülen en
önemli komplikasyonlard›r. Bununla birlikte, operas-
yonsuz eriflkin yafla ulaflabilen hastalarda cerrahi tedavi
gereklili¤i tart›flma konusudur (12). Eriflkin yafla gelebi-
len ve iyi prognoz gösteren anatomik özelli¤e sahip
hastalarda,  periyodik takipler, yüksek mortalite ve mor-
biditeye sahip cerrahi tedaviye tercih edilmektedir. Am-

fiekil 1. Transtorasik ekokardiyografide apikal dört
boflluk görüntüsü

fiekil 2. Transtorasik ekokardiyografide parasternal
k›sa eksen görüntüsü; pulmoner kapak solda arkada
s, aort kapak sa¤da önde izlenmektedir.
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mash ve ark. (13), pulmoner dolafl›m› iyi geliflmifl hasta-
lar›n iyi fonksiyonel kapasite ile 6. dekata ulaflabilece¤i-
ni belirtmifltir. Takipte genel durumun bozulabilmesi ve
böylece Fontan için elveriflli durumun kaybolmas›, bu
hastalarda izleme karar›n›n al›nmas›n› zorlaflt›rmakta-
d›r. Fontan operasyonu flans›n› kaybeden hastalarda
son tedavi seçene¤i kardiyak transplantasyondur.

Sonuç olarak yetersiz pulmoner vasküler yatak ge-
liflimi, indetermine ventrikül tipi, s›n›rda ventrikül ejek-
siyon fraksiyonu  nedeniyle Fontan operasyonu için
risk tafl›yan hastam›za, belirgin semptom vermeden
eriflkin yafla ulaflmas› da göz önüne al›narak, takip ka-
rar› verilmifltir. Bir y›ll›k takibinde, aral›kl› flebotomi ile
Hb: 15 mg/dl düzeyinde tutulmufltur. Difl çekimi önce-
si enfektif endokardit profilaksisi uygulanm›flt›r. Diüre-
tik ihtiyac› olmam›fl, laboratuar bulgular›nda de¤ifliklik
izlenmemifltir.

Kaynaklar

1. Steinberg EH, Dantzker DR. Single ventricle with
severe pulmonary hypertension: natural survival
into the third deca de of life. Am Heart J 1993;
125: 1451-53.

2. Goldberg HL, Sniderman K, Devereux RB, Levin A.
Prolonged survival (62 years) with single ventricle.
Am J Cardiol 1983; 52: 214-15.

3. Patel MM, Overy DC, Kozonis MC, Hadley-Fowl-
kes LL. Long-term survival in tricuspit atresia. J Am
Coll Cardiol 1987; 9: 38-40.

4. Piehler JM, Danielson GK, Mc Goon DC, Wallace
RB, Fulton RE, Mair DD. Management of pulmo-
nary atresia with ventricular septal defect and

hypoplastic pulmonary arteries by right ventricular
outflow obstruction. J Thorac Cardiovasc Surg
1980; 80: 552-62. 

5. Hallidie-Smith KA, Webb-People MM. Presentati-
on and prognosis of single ventricle. Br Heart J
1972; 34:392.

6. Kuroda O, Sano T, Matsuda H, et al.  Analysis of
the effects of the Blalock-Taussig shunt on ventri-
cular function and the prognosis in patients with
single ventricle. Circulation. 1987; 76: III24-8.

7. Matsuda H, Kawashima Y, Kishimoto H, et al.
Problems in the modified Fontan operation for
univentricular heart of the right ventricular type.
Circulation. 1987; 76: III45-52.

8. Moodie DS, Ritter  DG, Tajik AJ, Mc Goon DC, Da-
nielson GK, O’Fallon WM. Long-term follow- up
after palliative operation for univentricular heart.
Am J Cardiol 1984; 53: 1648-51.

9. Moodie DS, Ritter DG, Tajik AJ, O’Fallon WM.
Long-term follow-up in the unoperated univentri-
cular heart. Am J Cardiol 1984; 53: 1124-28.

10. Fontan F, Baudet E. Surgical repair of tricuspid at-
resia. Thorax 1971; 26: 240-48.

11. Driscoll DJ, Offord KP, Feldt RH, Schaff HV, Puga
FJ, Danielson GK. Five-to fifteen-year follow-up  af-
ter Fontan operation. Circulation 1992; 85: 469-
96.

12. Humes RA, Mair DD, Porter CB, Puga FJ, Schaff HV,
Danielson GK. Results of the modified Fontan ope-
ration in adults. Am J Cardiol 1988; 61: 602-4.

13. Ammash N, Warnes C. Survival into adulthood of
patients with unoperated single ventricle. Am J
Cardiol 1996; 77: 542-44.

fiekil 3. Aortagrafide; sol oblik görüntüde, koroner ar-
terler ve sol ön inen koroner arterden ventrikül bofl-
lu¤una olan fistül  izlenmektedir. LAD:sol ön inen ar-
ter, RCA: sa¤ koroner arter

fiekil 4. Pulmoner angiyografide; suboptimal geliflen
pulmone arter ve dallar› izlenmektedir. 
PA: pulmoner arter 
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