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Blyuk Damarlarin Dogumsal Duizeltilmis Transpozisyonuna
Eslik Eden Hipoplastik Pulmoner Arter, Ventrikuler Septal Defekt
ve Dekstrokardi Varliginda Gebelik ve C/S ile Saglikli Dogum

Pregnancy and Successful Delivery in a Patient with Congenitally Corrected
Transposition of the Great Arteries Accompanied with a Hypoplastic
Pulmonary Artery, Ventricular Septal Defect and Dextrocardia
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OZET

Buylik damarlarin dogumsal diizeltilmis transpozisyonu (cTGA), dogumsal kalp hastaliklarinin nadir gézlenen bir
tipi olup, atriyoventrikiler ve ventrikiloarteriyel uyumsuzluga bagli olarak deoksijenize kanin sag atriyumdan sol
ventrikile, sonrasinda pulmoner artere yonlenmesi, oksijenize olmus kanin ise sol atriyuma, sag ventrikiile, takiben
aortaya gonderilmesi ile karakterizedir. Gebelik 5Snemli hemodinamik degisikliklere neden olarak hastalik seyrini et-
kileyebilir. Vaka sunumumuzda dogumsal diizeltilmis blylk damar transpoziyonuna eslik eden gebelik ve basarih
dogum siirecini tartismayi planladik. (Gazi Med J 2012; 23: 75-7)
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ABSTRACT

Congenitally corrected transposition of the great arteries (CTGA), a rare type of congenital heart disease, is char-
acterised by atrioventricular and ventriculoarterial discordance in which oxygenised blood in the left ventricle is
sent from the right atrium to the pulmonary artery and deoxygenised blood is sent from the right ventricle to the
aorta. Pregnancy causes hemodynamic alterations that may change the course of the disease. In our case report,
we evaluated a pregnant patient with corrected transposition of the great arteries who delivered successfully.
(GaziMed J 2012; 23: 75-7)
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GiRis

Buyiik damarlarin dogumsal diizeltilmis transpo-
zisyonu (cTGA), dogumsal kalp hastaliklarinin nadir
gOzlenen bir tipi olup, atriyoventrikiler ve ventrikiilo-
arteriyel uyumsuzluga bagl olarak deoksijenize kanin
sag atriyumdan sol ventrikile, sonrasinda pulmoner
artere yonlenmesi, oksijenize olmus kanin ise sol at-
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riyuma, sag ventrikile, takiben aortaya gonderilmesi
ile karakterizedir. Sag ventrikdl sistemik dolagima kan
akimi yonlendirmekle yikimli oldudu icin, anoma-
linin dogal seyri sistemik atriyoventrikiler (AV) kapak
yetmezligi ve sistemik ventrikiil disfonksiyonuna bag-
I kalp yetmezligi seklinde olmaktadir (1-3). Eslik eden
anomalilere gore hastalik seyri degisebilir. En sik ventri-
kiler septal defekt (VSD), cikis yolu darliklari, trikiispid
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Sekil 1. Dort bosluk goriintlsiinde pulmoner venlerin bosaldigi sol
atriyumun, sag ventrikile acildigi, sag atriyumun ise lateral duvara
tutunan papiller kaslara sahip sol ventrikiile devamlilik gosterdigi
izlenmekte

Sekil 3. Dort bosluk gorintlsiinde sistemik fonksiyon goren ka-
paktaki eksantrik yetmezlik ok ile g&sterilmistir

kapak displazisi ve kalp bloklari gérilmektedir. Bu hastalarin yaklasik
%20'sinde dekstrokardi bulunabilmektedir (4-6). Ayrica gebelik ve
dogum eyleminin sebep oldugu hemodinamik degisikliklere bagl
olarak maternal ve fotal kardiyovaskdiler sorunlarla karsilasilabilmek-
tedir.

OLGU SUNUMU

Yirmi dort yasinda, siyanotik kadin hasta 36 hafta gebelik ile
basvurdu. Oykiisiinde bir defa spontan abortus oldugu, 3 yil 6nce
baska bir merkezde cTGA tanisi koyuldugu ve gebe kalmamasinin
onerildigi 6grenildi. Hasta gebelik siirecinde kardiyoloji takiplerine
gitmemisti.

Basvuru sirasinda hastanin fonksiyonel kapasitesi NYHA sinif Il
idi. Hastanin fizik muayenesinde kan basinci 125/75 mm Hg idi. Kalp
atim hizi 88 atim/dakika olarak tespit edildi. Santral siyanoz oldugu
gozlendi. Hastanin kardiyak oskiiltasyon muayenesi dektrokardisi ol-
dudu icin ayna hayali odaklar dinlenerek yapildi. Tim odaklarda 3/6
pansistolik Gflrlim tespit edildi. Ek patolojik bulgu saptanmadi. Aile-
sinde dogumsal kalp hastaligi olan birey mevcut degildi. Laboratuar
degerlendirmesinde bobrek fonksiyon ve karaciger fonksiyon testleri
normal sinirlar igcindeydi. Hb 14 mg/dL tespit edildi. Hastanin SpO, si
%86 idi. Hastanin kan gazinda pH’s1 7.395 SO, %88.3 p0, si 57.1 pCO,

Sekil 2. Sol atriyumun sag ventrikile acildigi gorillyor. Sag vent-
rikiil icin spesifik olan triklispid kapaga ait papiler kas yapisinin
apekse yerlestigi gozlenmekte. Ayrica interventrikller septumda
VSD mevcut

Sekil 4. Pulmoner arterin aortun 6niinde yerlestigi, hipoplastik
yapida oldugu ve buna baglh olarak en yiliksek 120 mm Hg sistolik
gradient varhgi gorilmekte

30.7 idi. Hastanin dekstrokardisi olmasi sebebiyle elektrokardiyografi
ayna hayali elektrotlar ile ¢ekildi ve ek patolojik bulgu saptanmadi.
Hastanin transtorasik ekokardiyografik degerlendirmesi ayna hayali
dekstrokardisi nedeniyle sag ve sol lateral dekubit posizyonunda ya-
pildi. Pulmoner venlerin sol atriyuma sol atriyumun triklspid kapak
araciligi ile sag ventrikile ve oradan da aortaya acildidi izlendi. Sag
atriyumun ise sol ventrikiile ve oradan da pulmoner artere acildigi
gériildi. interventrikiiler septumda 24 mm boyutunda inlet VSD gé-
raldi (Sekil 1, 2). Sistemik ventrikiil fonksiyonu normal idi ve sistemik
ventrikilde fonksiyon goren trikiispit kapakta 2. derece yetmezlik
tespit edildi (Sekil 3). Mitral kapakta ise 1. derece yetmezlik gézlendi.
Aortanin 6nde yerlestigi gorildi. Pulmoner arterin hipoplastik yapi-
da oldugu izlendi, en yiiksek 120 mm Hg, ortalama 77 mm Hg sisto-
lik gradyent saptand (Sekil 4, 5). interatriyal septumun anevrizmatik
davranis gosterdigi saptandi, fakat gecis goriilmedi. Kadin hastalik-
lari ve dogum bolimi tarafindan yapilan antenatal takibinde fotal
stres lehine bulgu saptanmadi. Takibinde sorun yasanmadi. Fotal
ekokardiyografik incelemede fetiiste kardiyak anomali saptanmadi.
Hasta 38 hafta 4 guinliik gebelik strecinde iken kadin hastaliklari ve
dogum bdlimi tarafindan eylemin baslamasi Gzerine yatirildi. Aktif
eylemde olmasina ragmen gerekli servikal acilma ve angajman ger-
ceklesmemesi Uzerine sezeryana alinmasina karar verildi. Hastaya
tek doz spinal kaudal bolgesel anestezi yapildi. Sezeryan sirasinda
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Sekil 5. Pulmoner arterin aortun onlnde yerlestigi, hipoplastik
yapida oldugu ve buna bagl olarak en yiiksek 120 mm Hg sistolik
gradient varligi gériilmekte

komplikasyon gelismedi. 2330 gr 45 cm kiz cinsiyetinde bebek do-
gurtuldu. Apgar skorlari 9/10 olan bebek ve annesinin takibinde ek
sorunu olmamasi lizerine taburcu edildi.

TARTISMA

Vakamizda cTGA eslik eden VSD, hipoplastik pulmoner arter,
dekstrokardi varliginda gebelik iyi tolere edilmis ve sezaryen ile sag-
likl bebek dogurtulmustur.

CTGA konjenital kalp hastaliklarinin yaklasik %1'ini olusturur (1).
Hastalarin prognozunu, sistemik dolasimi saglayan ventrikdl fonksi-
yonu ve kapak yetmezlik derecesi ile eslik eden diger dogumsal ano-
maliler belirler. Sistemik ventrikiil disfonksiyonuna ve kapak yetmez-
liginin derecesine bagl olarak kalp yetmezligi bulgulari gelisebilir.

Gebelik sirasinda kan voliimi yaklasik %50 oraninda artar ve bu
artis 32. haftada tepe noktasi yapar. Bununla birlikte gebelige bagh
olarak azalan sistemik vaskiiler diren¢ nedeniyle hem ventrikiil fonk-
siyon bozuklugu hem de kapak yetmezlikleri iyi tolere edilebilmek-
tedir. Arendt ve ark. cTGA vakalarinda gebelik ve dogum siireclerinin
uygun anestezik yaklagim ve takiple komplikasyonsuz seyredebile-
cegini ifade etmislerdir (7). Fakat cTGA hastalarinda eslik eden biyiik
septal defekt varliginda azalan sistemik vaskuler direng sagdan sola
dogru olan akimin siddetlenmesine neden olabilir. Therrien ve ark.
ise cTGA bulunan 19 hastanin gebelik ve sonrasi déneminde %74
oraninda komplikasyonsuz seyrettigini, sistemik ventrikil disfonk-
siyonu ve kapak yetmezliklerinin en 6nemli kardiyovaskiler komp-
likasyonlar oldugunu ve komplikasyon gelisiminde AV blok bulun-
masinin dnemli belirleyici oldugunu gdstermislerdir (8). Hastamizda
sistemik ventrikll fonksiyonu normal olup, bu ventrikiile ait atriyo-
ventrikiller kapakta 2. yetmezlik mevcuttu. Ventrikil fonksiyonunun
normal olmasi ve gebelige bagh sistemik vaskiler diren¢ diismesi
neticesinde kapak yetmezliginin iyi tolere edildigi ve artan volime
ragmen klinik bulgu olusturmadigi distintldi. Ayrica maternal siya-
noz varligi erken dogum, distik dogum agirhg ve abortus ile iliskili
bulunmustur ve O, satlirasyonunun %85 altinda olmasi fotal hipok-
semiye neden olmaktadir (9). Hastamizda hipoplastik pulmoner arter
nedeniyle en yliksek 120 mm Hg sistolik gradient 6l¢tlms olup, ileri

gebelik dénemindeki artmis voliim yiikii nedeniyle gradientin ileri
derecede yiikselmis oldugu dustinilmstir. Ayrica eslik eden genis
VSD ve azalan sistemik vaskiiler direng siyanozun nedenidir. cTGA'e
bagh olarak pulmoner vaskiiler yataga karsi calisan morfolojik sol
ventrikll oldugu icin, hastanin pulmoner kapaktaki obstriiksiyonu
gayet iyi tolere ettigi dustinilmistir. Gebeligin tetikledigi sistemik
vaskdler direng azalmasi, her ne kadar siyanozu derinlestirme riskine
sahip olsa da, maternal ya da fotal komplikasyona neden olmamis-
tir. Ayrica hastada AV blok gibi herhangi bir aritmi bulunmamasi ve
yasinin geng olmasi da sistemik ventrikil fonksiyonunun korunmus
olmasiyla iliskili olabilir.

cTGA'li gebelerin dogum siirecinde anestezik yaklasim 6nem-
lidir. Hastalarda agriya bagli sempatik desarj, aritmiye ve ventrikdl
Uzerindeki ylikiin artmasina neden olabilecedi icin agrinin kesilmesi
blyuk 6nem tasir. Ciddi aort koku dilatasyonu, ventrikil ¢ikis yolu
obstriksiyonlari gibi durumlar yoksa vajinal yolla dogum uygula-
nabilir. Sezaryen ile dogum i¢in ¢oklukla ndroaksiyel anestezi tercih
edilmektedir (10).

cTGA az gozlenen dogumsal kalp hastaligi olmakla birlikte, cok
sayida anomali eslik edebildiginden, kadin hastalarda gebelik ve do-
gum komplikasyonlari agisindan hem maternal hem de fotal agidan
hayati 6nem tasimaktadir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir cikar catismasi bildirmemiglerdir.
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