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Giris

Tek ventrikul nadir gértlen konjenital kalp defekti-
dir (1/10 000). Tdm dogumsal kalp defektlerinin %1
ini olusturur (1). Tedavi edilmeyen hastalarda progno-
zun kotu olmasi nedeniyle, eriskin yasa gelebilen ,
opere olmamis vaka sayisi son derece azdir. Literatir-
de opere edilmeyen ve 50-60 yasina ulasabilen nadir
vakalar bildiriimektedir (1-3). Nadir gértilmesi ve ope-
rasyonsuz eriskin yasa ulasmasi nedeniyle ilging oldu-
gunu dustindtiguimtz olguyu yayinlamayi uygun gor-
duk.

Olgu Bildirimi

Alti yasinda tek ventrikdil tanisi almis ve riski ytksek
oldugu ddstintilerek opere edilmemis hasta, 21 yasin-
da agir eforla gelen nefes darligi yakinmasiyla merke-
zimize basvurdu. Ozgecmisinde aralikli flebotomi yapr-
larak izlendigi &grenildi. Tansiyon arteryel 100/ 70
mmHg, Nabiz: 72/ dk ve ritmik idi. Fonksiyonel kapa-
site NYHA"a gore -l olarak degerlendirildi. Hastanin fi-
zik incelemesinde; dudaklarda morarma, parmaklarda
comaklasma, pulmoner odakta 3/6 sistolik ejeksiyon
Gfdirdmd tespit edildi. Elektrokardiyografide sag aks,
V1-2 T(-) ligi ve sag atrial dilatasyon bulgulari saptan-
di. Telekardiyografi'de kardiyotorasik oran 0,55' ti. La-
boratuar incelemelerinde; Hb: 15.7 gr/dl, Htc: % 52
idi. Diger hematolojik degerler ve biyokimyasal incele-
meler normal bulundu. Transtorasik ekokardiyografi
incelemesinde, vena cava inferior sagda, aort solda
saptandi. Apikal dért bosluk gorintilemede, iki ayri
atrioventrikuler kapagin tek bir ventrikil bosluguna
aclldigi, interventrikiler septumun izlenmedigi tespit
edildi (Sekil 1). Aksesuar bosluk izlenmemesi nedeniy-
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le anatomik ve fonksiyonel olarak indetermine ventri-
kul olarak tanimlandi. Sol atrioventrikuler kapak kor-
dasinin tek ventrikdltin sol tarafindaki arka duvara ya-
pistigl izlendi. Parasternal kisa eksen géruinttilemede
aorta sagda énde, pulmoner arter solda arkada izlen-
di (Sekil 2). Renkli Doppler, CW Doppler ve pulse
Doppler ile atrioventrikiler kapaklarda eser derecede
yetmezlik, pulmoner kapakta énemli derecede pulmo-
ner darlik saptandi (peak gradient 75 mmHg, mean
gradient 45 mmHg). Simpson yontemi ile ejeksiyon
fraksiyonu %55 hesaplandi. Bu bulgularla olgu; tek
ventrikul, buyuk arterlerin malpozisyonu olarak deger-
lendirildi. Sag-sol kalp kateterizasyonu; ekokardiyogra-
fi ile elde edilen anatomik bulgulari dogruladi, ek ola-
rak sag atriyuma acilan bir pulmoner ven oldugu gé-
rildd. Basing kayitlarindan, pulmoner kapiller tikama
basinci 10mmHg, pulmoner arter basinc 25/10
mmHg, ventrikdl basinci 100/0/5 mmHg, sag atriyum
basinci 7 mmHg, aort basinci 100/75 mmHg bulundu.
Kan gazi ve basing degerlerine gére, pulmoner vasku-
ler rezistans 0,6 Wood U , sistemik vaskdiler rezistans
27 Wood U bulundu. Eslik edebilecek koroner arter
anomalisini incelemek amaciyla yapilan koroner anji-
yografide; sag koroner arter ve sol én inen arterden
ventrikule fistul izlendi (Sekil 3). Pulmoner anjiyografi-
de; pulmoner vaskdiler yatagin suboptimal gelistigi g6-
rildd (Sekil 4). Pulmoner arter indeksi Mc Goon ora-
nina gdre 1,1 olarak hesaplandi (4). Bu oran 0.8 dege-
rine yakin oldugu igin pulmoner arterlerin yeterli gelis-
medigi belirlendi. Fontan operasyonu igin uygun &zel-
likler dikkate alindiginda; olgu, yas, yetersiz pulmoner
vaskuiler yatak gelisimi, indetermine ventrikdil tipi, sinir-
da ventriklil ejeksiyon fraksiyonu nedeniyle operasyon
agisindan riskli olarak degerlendirildi. Kalp damar cer-
rahi konseyinde degerlendirilen olguya mortalite ve
morbidite riskleri bildirildi ve takip karari alindi. Enfek-
tif endokardit profilaksisi, flebotomi énerilerek polikli-
nik kontrollerine cagrildi.
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Tek ventrikdilti olan hastalarda, anatomik 6zellikler,
klinik bulgularin ciddiyetini, prognozu ve cerrahi yon-
temlerin basarisini belirler (5). Hastalar, ventrikdil tipi,
atriyoventrikuler kapaklarin durumu, buyutk damar pa-
tolojileri yéntinden incelenir. Sol ventrikdil tipi %65-78
vakada izlenirken,%10-15 vakada sag ventrikdl tipi iz-
lenir. %10-20 vakada hem sag hem sol ventrikiil 6zel-
ligi gbsteren ve indetermine olarak adlandirilan ventri-
kul tipi saptanir. Anatomik sag ventrikUlu olan hasta-
larda yetersiz hipertrofik cevap nedeniyle operasyon
sonuclari iyi degildir (6,7). Hastalarin buyuk bir bélu-
muinde her iki atriyum ayr kapaklarla ventrikile agilir
ve double inlet olarak adlandirilir (%55-70). Bir atri-
oventriktler kapagin atretik, digerinin normal oldugu
durum single inlet olarak adlandirilir (%10-15). Kapak
fonksiyonlari ileri derecede bozuk olan hastalarda dui-
zeltici operasyonlar kontrendikedir. Hastalarin biytik
bir kisminda byuk arterlerin malpozisyonu, nadir has-
tada normal ventrikdil buydik arter iliskisi izlenir. Hasta-
mizda, ekokardiyografi ve kateter bulgulari ile indeter-
mine tip ventrikdl, normal fonksiyon gdsteren iki atri-
yoventrikuler kapak, buyuk arterlerin malpozisyonu,
pulmoner darlik ve parsiyel pulmoner vendz dénus
anomalisi saptanmistir.

Anatomik &zellikler dikkate alinarak yapilan takip
calismalarinda; cift girisli sol ventrikuil, buyuk arter
transpozisyonu ve hafif derecede pulmoner darlik var-
liginda prognozun daha iyi oldugu bulunmustur (7).
Patolojinin bu kombinasyonunda, pulmoner darlik ne-
deniyle sol atriyumdan ventrikile gelen oksijenlenmis
kanin aortaya yénlenmesi saglanirken, volum fazlaligi
yaratmayacak ve ciddi siyanozu Onleyecek miktarda
kanin pulmoner artere gegmesine olanak saglanmis
olur. Ciddi aort darligi veya pulmoner darlik nedeniyle
meydana gelen muskuler hipertrofinin aort ¢ikis yolu-
nu daraltmasi prognoz tzerinde olumsuz etki géste-
rir(8). Hastamizda dnemli derecede pulmoner darlik,

Sekil 1. Transtorasik ekokardiyografide apikal dort
bosluk goriintuisti

pulmoner hipertansiyon gelismesini énlemis; ancak,
azalmis kan akimi pulmoner arter dallarinin yetersiz
gelisimine yol acmistir.

Tek ventrikdli olan hastalarda en 6nemli semp-
tom, dogumdan sonra izlenen siyanozdur. Bunun ya-
ninda ilerleyen donemlerde, senkop, btytime geriligi,
egzersiz intoleransi gibi nonspesifik yakinmalar da izle-
nebilir. Tek ventrikilld hastalarda ventrikdl sistolik
fonksiyonu, hem pulmoner hem de sistemik dolasimi
saglar. Baslangicta normal olan ventrikil fonksiyonu,
basing, volum yukd ve eslik eden patolojilerin etkisiyle
bozulur. Normal fonksiyonlu iki atriyoventriktler ka-
pak, sinirda ventrikl ejeksiyon fraksiyonu, hastamizin
belirgin semptom vermeden eriskin yasa ulasmasinda
etkili olmustur.

Kétd prognoz nedeniyle, opere edilmeden erigkin
yasa ulasabilen hasta sayisi son derece azdir (9). Basa-
makli cerrahi yéntemler ve gelistirilen tekniklerle ya-
sam suresi uzatilmaya calisiimistir. Aortopulmoner
sant, pulmoner artere band yerlestirimesi, Damus-
Stansel-Kaye ve Norwood operasyonlari, anatomik ya-
plya gore uygulanacak palyatif amacl girisimlerdir. An-
cak bu cerrahi yéntemlerle, uzun dénem sonuclar ytiz
guldurtict degildir (8). Dizeltici cerrahi yontemler ola-
rak, ventrikdler septasyon, Fontan operasyonu ve mo-
difikasyonlari gerceklestirilmektedir. Fontan operasyo-
nu ve modifikasyonlarindan sonra 10 yillik yasam ora-
ni %60-81 olarak belirtilmektedir (10,11). Yasam stire-
sindeki olumlu gelismelere ragmen, takiplerde cesitli
sorunlarla karsilasilmaktadir. Aritmi (%25), kalici pace-
maker gerekliligi (%13), protein kaybettirici enteropati
(%10-15), reoperasyon (>%20) takipte gdrilen en
Onemli komplikasyonlardir. Bununla birlikte, operas-
yonsuz eriskin yasa ulasabilen hastalarda cerrahi tedavi
gerekliligi tartisma konusudur (12). Eriskin yasa gelebi-
len ve iyi prognoz gdsteren anatomik &zellige sahip
hastalarda, periyodik takipler, ytiksek mortalite ve mor-
biditeye sahip cerrahi tedaviye tercih edilmektedir. Am-

Sekil 2. Transtorasik ekokardiyografide parasternal
kisa eksen gériintlisl; pulmoner kapak solda arkada
s, aort kapak sagda 6nde izlenmektedir.
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Sekil 3. Aortagrafide; sol oblik gortintlide, koroner ar-
terler ve sol 6n inen koroner arterden ventrikiil bos-
luguna olan fistiil izlenmektedir. LAD:sol 6n inen ar-
ter, RCA: sag koroner arter

mash ve ark. (13), pulmoner dolasimi iyi gelismis hasta-
larin iyi fonksiyonel kapasite ile 6. dekata ulasabilecegi-
ni belirtmistir. Takipte genel durumun bozulabilmesi ve
boylece Fontan igin elverisli durumun kaybolmasi, bu
hastalarda izleme kararinin alinmasini zorlastirmakta-
dir. Fontan operasyonu sansini kaybeden hastalarda
son tedavi seceneqi kardiyak transplantasyondur.

Sonug olarak yetersiz pulmoner vaskliler yatak ge-
lisimi, indetermine ventrikdil tipi, sinirda ventrikdil ejek-
siyon fraksiyonu nedeniyle Fontan operasyonu icin
risk taslyan hastamiza, belirgin semptom vermeden
eriskin yasa ulasmasi da g6z dntine alinarak, takip ka-
rari verilmistir. Bir yillik takibinde, aralikli flebotomi ile
Hb: 15 mg/dl diizeyinde tutulmustur. Dis ¢ekimi énce-
si enfektif endokardit profilaksisi uygulanmistir. Ditire-
tik ihtiyaci olmamus, laboratuar bulgularinda degisiklik
izlenmemistir.
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