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Ozet

Abstract

Tek ventrikil nadir gérilen bir konjenital kalp hastaligidir.
Prognozunun koti olmasi nedeni ile cerrahi tedavi uygulanmadan
eriskin yasa ulasan hasta sayisi azdir. Literatlrde 5-6. dekata ulasan
vakalar bildirilmektedir. Sunacagimiz vakayi Ulkemizden bildirilen,
opere edilmeden en ileri yasa ulasan tek ventrikil olgusu olmasi
ilging kilmaktadir.

Anahtar kelime: Tek ventrikl

Single ventricle is a rare congenital heart disease. The number
of patients who reach to adult age without surgical operation due to
poor prognosis are rare. There are publications that report cases
reached to 5 to 6 decades in the literature. What makes the present
case interesting is that it is the single ventricule that reaches the
oldest age without operation reported in our country.
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GIRIS

Tek ventrikil tim konjenital kalp defektlerinin yaklasik %71-2’sini
olusturan, nadir bir konjenital kalp hastaligidir(1). Cerrahi olarak tedavi
edilmedigi zaman prognozu kétudir ve eriskin yasa gelen vaka sayisi
oldukga azdir (2). Bu nedenlerle, cerrahi uygulanmadan eriskin yasa
ulasan, trafik kazasina bagli yumusak doku travmasi nedeni ile acil
servise bagvuran fonksiyonel kapasitesi NYHA |-l olan vakayi ilging
bularak yayinlamayi diistindiik.

OLGU

Arag digi trafik kazasi nedeni ile acil servise bagvuran ve konjenital
kalp hastaligi (tek ventrikiil) dykusu oldugu igin kardiyoloji konstiltasyonu
istenen hasta kardiyak agidan degerlendirildi. 28 yasinda erkek, dort
yasinda dudaklarinda morarma sikayeti ile basvurdugu merkezde
yapllan tetkikler neticesinde tek ventrikil tanisi konmus, operasyon
onerilmis ancak yuksek riskli oldugu icin ailesi kabul etmemis. Hasta
takiplerine dizenli gitmemis ve herhangi bir tedavi almiyor. Sadece
agir egzersizle nefes darli§i ve dudaklarda zaman zaman olan hafif
morarma disinda belirgin sikayeti yok. Fizik muayenede tansiyon
arteryel 100/65 mmHg, nabiz 95 atim/dakika, Solunum 22/dakika olarak
6lgildu. Dudaklarinda siyanoz izlenmeyen hastanin parmaklarinda hafif
comaklasma vardi. En iyi apikal bélgede duyulan 2/6 sistolik Gftirim
tespit edildi. Elektrokardiyografide sag aks ve nonspesifik ST-T degisikligi
mevcuttu. Tele'de kardiyotorasik oran kalp lehine artmisti (Kardiyotorasik
oran 0.65). Laboratuar; Hemoglobin 15.4 gr/dl, Hematokrit: %54 olarak
saptandi. Kitle CK-MB 1.3 ng/ml (Normal araligi 0.6-6.3 ng/ml),
Troponin 0.01 ng/ml (normal araligi 0-0.04 ng/ml) olarak bulundu. Diger
biyokimyasal parametreler normaldi. Transtorasik ekokardiyografide
apikal dort bosluk incelenmesinde; iki ayri atrioventrikiler kapagin tek bir
ventrikill bosluguna agildigi, interventrikiiler septumun olmadigi izlendi

(Resim). Hastada hafif pulmoner darlik (pulmoner kapaga ait max gr 25
mmHg, mean gr 12 mmHg) saptandi. Mitral kapak hareketlerinde hafif
kisithlik ve eser derecede kapak yetersizligi izlendi. Ekokardiyografi ile
rudimenter bir bosluk izlenmedi. Ejeksiyon fraksiyonu %54 olarak 6l¢ld(.
Kardiyak anomalinin daha ayrintili incelenmesi amaciyla hastaya kalp
kateterizasyonu, eglik eden koroner anomaliyi arastirmak igin koroner
anjiyografi onerildi. Hasta ve ailesi operasyonu ve ileri tetkikleri kabul
etmedi. Mevcut ekokardiyografik bulgular ile gercek tek ventrikil (double
inlet indetermine) olarak degerlendirildi, infektif endokardit profilaksisi,
hematokrit degerine gore flebotomi dnerilerek kontrole cagrildi.

TARTISMA

Tek ventrikil, bir kardiyak defekt yada cesitli defektler ile kombine
olarak karsimiza cikabilir. Hastalarin %75 kadarinda dominant ventrikl;
sag ventrikilden bir ventrikiiler septal defekt ile ayrilmis olan sol
ventriklildir. %20 sinde dominant ventrikil sag ventrikiildiir ve ufak,
inkomplet sol ventrikiil bulunur. Olgularin sadece %5inde ventrikil
kitlesi tek bir tanedir (3).Hastalarin bliylk boliminde her iki atriyum
ayrl kapaklarla ventrikiile agilir ve double inlet olarak adlandirilir. Tek
ventrikilli olan hastalarda, anatomik 6zellikler klinik bulgularin ciddiyetini,
prognozu ve uygulanacak cerrahi yontemlerin basarisini belirler (4). Tek
ventrikile sahip hastalarin yasamin ilk yilinda hayatta kalma oranlari
sadece %30 dur (5). Opere edilmemis vakalarin yillik olim orani
%4.8 dir ve ortalama yasam sureleri 14 yildir (6). Tek ventrikili olan
hastalarin en énemli semptomu, dojumdan sonra izlenen siyanozdur.
ilerleyen dénemlerde bilyime geriligi, nefes darligi, senkop izlenebilir.
Hastalarin cerrahi uygulanmadan orta erigkin yaslara ulagsmasi nadirdir.
Dunyada 5-6. dekata ulagsan ¢ok nadir olgular bildiriimekle birlikte su ana
kadar tlkemizden bildirilen bir olgu vardir. Belgi ve ark. 21 yasinda tek
ventrikiile sahip hasta bildirmislerdir (7).
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Resim: Transtorasik ekokardiyografide apikal dért bosluk gérintisu
RA: Sag atriyum, LA: Sol atriyum

Tek ventrikiilin herhangi bir formuna sahip hastalarin prognozu
ve klinik bulgularin ortaya ¢ikis hizi, bliylk oranda pulmoner stenozun
varligi ve derecesi ve pulmoner vaskiiler rezistansin diizeyi tarafindan
belirlenen pulmoner arter akimi ve basinci ile iliskilidir (8,9). Pulmoner
stenozun yoklugunda, opere edilmemis vakalarda progresif kalp
yetmezligi ve dliime yol agan agiri volim yuki ve artmis pulmoner kan
akimi ile birlikte olan soldan saga genis bir sant gériillir. Pulmoner stenoz
varliginda, pulmoner kan akimi obstriiksiyonun derecesi tarafindan
belirlenir. Pulmoner kan akiminin derecesi ve siyanozun ciddiyeti cerrahi
onarimin zamanlamasini belirler. Hastamizdaki hafif pulmoner darlik ve
nispeten korunmus ejeksiyon fraksiyonu bu vakanin gok fazla semptom
vermeden eriskin yasa ulasmasinda dnemli rol oynamistir. Tek ventrikUl
olan olgularda yenidogan déneminden itibaren uygulanacak basamakli
cerrahi tedavi tim dinyada kabul goren tedavi seklidir. Fontan
operasyonu igin uygun olan olgularda 10 yillik survinin %81'e kadar
ciktigr bildirimistir (10). Yeni dodan doneminde saptanan olgularda
cerrahi tedavi tartisiimaz iken, erigkin donemde karsilasilan olgularda
durum farklidir.

129

Selguk Tip Dergisi

Ammash ve ark pulmoner dolagimi iyi gelismis hastalarin iyi fonksiyonel
kapasite ile 6. dekata ulasabilecegdini belirtmislerdir (11). Yinede
bdyle hastalara izlem karari almak zordur, ¢iinki takipte genel durum
bozuldugunda Fontan operasyonu i¢in uygun durum kaybolmus olabilir.
Fontan operasyonu sansini kaybeden hastalar igin de son tedavi
secenedi kardiyak transplantasyondur. Hastamiz operasyonu ve ileri
tetkikleri kabul etmedigi icin tek ventrikilin siniflandirimasinda ve eslik
eden diger bliylik damar hastaliklarinin tanimlanmasinda eksikliklerimiz
olmakla birlikte tilkemizden bildirilen en ileri yastaki tek ventrikil olgusu
olmasi nedeni ile ilging bir vaka oldugunu diistiniyoruz.
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