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Nadir Goriilen Bir Ektopia Kordis ve Cift Cikish Sag Ventrikiil Vakasi

A Rare Case of Ectopia Cordis with Double Outlet Right Ventricle
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OzZET

Ektopia kordis nadir gérilen bir anomalidir. Karin duvarindaki defektten kalbin
parsiyel ya da total olarak toraks kavitesinin disinda olmasi olarak tanimlanir.
Buna bazen karaciger ve bagirsaklar eslik edebilir. Kalbin kendine ait
defektlerin goriilme olasiligl da yiiksektir. Burada antenatal ektopia kordis
tanisi alan ve beraberinde ¢ift ¢ikigh sag ventrikiili olan 121 giin yeni doganda
izlenen bir vakayl sunmaktayiz.
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ABSTRACT

Ectopiacordis is a rare anomaly. It is described that hearth is placed as partially
or totally outside of thoracic cavity. Sometimes this can be accompanied liver
and other organs such as intestine. Congenital heart defects are also likely to
accompany to this situation. So, we present an ectopiacordis with double
outlet right ventricule case who has lived for 121 days in neonatal intensive
care unit.
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GiRiS

Ektopia kordis embriyonel hayatta gastrosizis ve mesane ekstrofisi gibi
hayatin 3-4. haftasinda ventral duvarin gelisim kusuru sonucu ortaya g¢ikan
nadir bir anomalidir. Ventral duvardaki defektten kalbin bir kismi ya da tamami
gogus boslugu disina gikmaktadir. Burada 35 hafta 4giinlik antenatal tanili ve
terminasyaon islemini kabul etmeyen beraberinde ciddi konjenital kalp
hastaligi eslik eden bir ektopia kordis vakasi sunmaktayiz.

OLGU SUNUMU

Antenatal ektopia kordis tanili 34 hafta 5 gtinliik erkek bebek erken eylem
nedeniyle normal spontan vajinal yolla 2530 gr dogurtuldu. Antenatal
takiplerinde ektopia kordis, konjenital kalp hastaligi ve plevral
effizyonuoldugu biliniyordu. Kord klempenmeden 6nce plevral efflizyon
bosaltildi. Deprese ¢ikan bebek entiibe yeni dogan yogun bakim Unitesine
alindi. 1. ve 5. dakika apgar skoru sirasiyla 3 ve 4 idi.
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Silahh ve ark.
Ektopia kordis

Kan gazlarinda respiratuar asidozu vardi. Genel durumu koti ve akcigerleri zor
havalanan %40 In Uzerinde oksijen ihtiyaci olan hastaya respiratuar distres
sendromu disiinilerek 200 mg/kg’dan intratrakeal surfaktan uygulandi. Once
saga sonra sola pig tail plevral drenaj katateri takildi. 200 ml/ glin drenaji oldu.
Entibe mekanik ventilatérde izlenen hastanin ilk giin gekilen pa akciger
grafisiizlenmektedir (Sekil-1). Fizik muayenede 2530 gr erkek bebegin kalbin
totale yakin disarida oldugu 4-5 cm’lik gogus ve karin duvarini igine alan
defektif alan dikkati cekmekteydi ve Uzeri perikard ya da cilt ile kaph degildi
(Video 1). iris kolobomu ve el parmaklarindaki kontraktiirler disinda eslik eden
asosiye bir anomali yoktu. Ayni giin icerisinde yapilan ekokardiografik
incelemede ift ¢ikigh sag ventrikdl, genis VSD, hafif pulmoner stenoz saptandi.
Dénem ddénem nasal cpap ve hood ile oksijenle takip edilse de gogunlukla
ventilatdre bagl olarak izlendi. Gonderilen periferik kan kromozom analizi
normalkaryotip olarak raporlandi. Alinan plevra sivisi 6rnekleri eksuda
vasfinda idi. Plevra sivisi kiltiirlerinde de Greme olmadi. Ektopia kordis igin
antiseptik yara ortiisi ve steril nemlendiriciler kullanildi. Zamanla
epitelizasyon izlendi. Hastanin mevcut kalp problemi igin kalp damar cerrahisi
ve pediatrik kardiyoloji tarafindanbir sey yapilamayacagi kararialindi. Zaman
zaman sepsis ataklari igin antibiyotik tedavileri aldi. 120 giin boyunca yeni
dogan yogun bakimda izlenenen hasta kalp yetmezligi sonucu ex oldu.
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Sekil 1: PA Akciger grafisi izlenmektedir

TARTISMA

Cantrell pentalojisi 1958 de Cantrell tarafindan tanimlanmignadir bir
anomalidir (1). Bu sendromun tam spektrumu orta hat supraumbilikal karin
duvari defektini, sternum alt ug¢ gelisim kusurunu, anterior diafragma
defektini, diafragmatik perikardium yoklugunu ve eslik eden konjenital kalp
hastaliklarini  igermektedir. Ektopia kordis parsiyel ya da total
olabilir.Embriyonel hayatin 14-18. giinlerinde ventral mezodermin defektif
formasyonu ve farklilasmasi nedeniyle gézlemlenmektedir. insidansi yaklasik
olarak 1 milyon canli dogumda 7- 8 olarak bulunmustur. Genetik defekt
bilinmemektedir ve c¢ogunlukla vakalar sporadiktir. Tum hastalar bu
spektrumun tium 6zelliklerini géstermeyebilir. Bu vakalarda konjenital kalp
hastaligi eslik etme olasilig1 %80 ‘dir (2).En sik ventrikiiler septal defekt izlense
de atrial septal defekt, cift ¢ikish sag ventrikil, sol ventrikil divertikuli, Fallot
tetralojisi, trunkus arteriozus ve tek ventrikil de gozlenebilmektedir (3).
Mortalite veya vyasayabilirli§in en o6nemli belirleyicisi konjenital kalp
hastaliginin eslik edip etmemesi, kalp hastaliginin ciddiyeti ve kalbin total ya
da parsiyel olarak gogis kafesi disinda olmasidir.Kompleks konjenital kalp
hastaligi eslik eden vakalarin yasam sansi duguktir (4). Ectopia cordisle ilgili
¢ok genis vaka serileri bulunmamaktadir. Ektopia kordis tanisi almis hastalarin
yasayanlarin biyltk c¢ogunlugunda kardiyak defekt bulunmamaktadir. Bu
hastalarda pulmoner hipoplazi, genis abdominal defktler, serebral anomali,
bagirsak ve karacigerin goglis bosluguna herniasyonu gibi ekstra kardiak
anomalilerin eglik ediyor olmasi yasam beklentisini azaltan diger durumlardir.
Bizim hastamiza c¢ift c¢ikish sag ventrikil ve total ektopi eslik
ediyordu.Genellikle cok asamali tamir yapiimaktadir. Oncelikle ektopia kordis
yumusak doku ile kaplanarak dis ortamla iliskisi kesilmekte, ilerleyen
donemlere kadar konservatif izlenerek total dizeltmenin ilerleyen
donemlerde yapilmasi seklindedir (4,5). Ektopia Kordis takip ve cerrahi
dizetmeyle ile ilgili en genis seri 14 yilda 13 vakayla Hornberger ve
arkadaglarina aittir (2). Bu vakalardan sadece 5’ i slt ¢ocuklugu dénemine
ulagabilmistir. 2 cift ¢ikish sag ventrikil vakasi 9 aylik ve 3,3 yasinda cerrahi
diizeltme yapilmistir. Yine 5-6 aylikken tam dizeltme yapilan gift ¢ikish sag
ventrikiil ve ektopia kordis saglikli sekilde hayatini strdlren izole olgu
sunumlari vardir (6).

SONUC

Komplet ektopia kordis ve komplex konjenital kalp hastalig birlikteligi az
rastlanan olgulardir. Kardiyak ektopinin parsiyel oldugu vakalar ve minor kalp
anormalliklerinde yasam beklentisi yuksektir. Merkezlerin deneyimlerinin
artmasi ve multidisipliner yaklagimla yasam sansi bu vakalarda daha da
artmaktadir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemistir.
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