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Olgu Sunumu/ Case Report

ileri Yasta Tani Alan Dogustan Diizeltilmis Biiyiik Arterlerin
Transpozisyonu ve Situs Inversus Totalis Vakasi

A Case of Congenitally Corrected Transposition Of Great Arteries And Situs Inversus Totalis Diagnosed In Elderly
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Dogustan duzeltilmis buylk arterlerin transpozisyonu, nadir goriilen bir konjenital anomali
olup ortalama ¢ocukluk ve genclik caginda tani almaktadir. Literatiirde 60'l yaslarda tesadtifen
saptanmis vakalar mevcuttur. Burada sunacagimiz vaka 72 yasinda olup son 1 yildir belirginle-
sen nefes darligi ve kalp yetmezligi bulgulari nedeniyle degerlendirilen ve yeni tani alan bir
erkek hastadir.

Anahtar Sozcikler: Dogustan Diizeltilmis Biyiik Arterlerin Transpozisyonu, L Tipi Trans-
pozisyon, Situs Inversus Totalis

Congenitally corrected transposition of the great arteries is a rare congenital anomaly, that is
usually diagnosed in childhood or early adulthood. There are case reports of newly diagnosed
patients at their 60’s in the literature. Our patient is a 72 year old male, complaining of worse-
ning shortness of breath and heart failure symptoms for a year. He had the recent diagnosis of
corrected transposition at his admission.

Key Words: Congenitally Corrected Transposition of Great Arteries, L-type Transposition,
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Dogustan duzeltilmis biyiik arterlerin kilden koken alir ve sagda seyreder
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transpozisyonu (ddBAT), ayni za-
manda L-transpozisyon olarak da bi-
linen ve insidanst 1/33.000 olarak
bildirilen nadir bir konjenital kalp
hastaligidir (1). Dogumda semptoma-
tik ve siyanotik olan dizeltilmemis
biyiik arterlerin transpozisyonundan
(D-tipi) farkli olan bu klinik durumda
cift diskordans mevcuttur. Hem atri-
oventrikiiler hem de ventrikiloarteri-
yel baglantilarda terslik oldugu icin
sonucta oksijenden zengin kan siste-
mik dolasima, oksijenden fakir kan
ise pulmoner dolagima yonlenir. Bu
sebeple semptomlarin ortaya ¢kist
ileri yaslart bulabilir.

Her iki atrium ve vendz baglantilart nor-

mal yerindedir. Sag atrium mitral ka-
paklar ile anatomik sol ventrikile
baglanirken, sol atrium ise trikispit
kapaklarla anatomik sag ventrikile
baglanir. Aorta, anatomik sag ventri-
kilden koken alir, pulmoner arterin
yaninda ve solunda devam eder, pul-
moner arter ise anatomik sol ventri-

(2). Birgcok vakaya diger konjenital
malformasyonlar eslik eder. En sik
eslik eden anomaliler ventrikiler sep-
tal defektlerdir (VSD). Elektriksel sis-
temin farkli yerlesiminden dolayt atri-
oventrikiler (AV) bloklar ve dal blok-
lart siktir. Diger sik gortlen anomali-
ler; pulmoner cikis yolu darhgi, tri-
kispit kapak anomalileri ve situs in-
versus totalistir (3).

Dogustan  duzeltilmis buyik arterlerin

transpozisyonu  olan  hastalarin
1/10’unda dogumda AV tam blok
mevcuttur (4). Bu oran erigkinlige
vardiklarinda  %30’lart  bulmaktadir.
Hastalarin ¢ogunlugu VSD veya pul-
moner darlik nedeniyle bebeklik veya
cocukluk c¢aginda tani almaktadir.
Ancak hastanin tant almasi, eslik eden
anomaliler belirgin degilse, nadiren de
olsa eriskin yast bulabilir. Yas ilerle-
dikce, anatomik sag ventrikilin sis-
temik rezistansa verdigi yanit sol
ventrikdl gibi olamayacagt icin hasta-
lar sistemik yetmezlik bulgulart gelis-
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tirmeye baslarlar. Siklikla eslik eden
trikiispit yetmezlik de yetmezIlik bul-
gularint hizlandirabilir (5). Situs inver-
sus totalis de stk eslik eden bir bulgu
olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

Olgu

Sunacagimiz vaka, 72 yasinda, son bir

yildir artan efor dispnesi ve son giin-
lerde gelisen alt ekstremite 6demi ve
istirahat dispnesi sikayetleriyle basvu-
ran bir erkek hastadir. Ozgecmisinde
situs inversus totalis tanist ve kronik
obstruktif akcier hastaligt (IKOAH)
tanilart meveuttur. Mart 2015 tarihin-
de acile basvurusunda siyanozu ve
dispnesi nedeniyle pulmoner emboli
ontanist almis ve ¢ekilen pulmoner
bilgisayarlt tomografi (BT) anjiyosun-
da ddBAT tanisi konulmustur. BT
anjiyosunda; c¢tkan aorta moderator
bant iceren sag ventrikiilden koken
almakta ve sag arkus aorta olarak de-
vam etmektedir. Ana pulmoner arter
sol ventrikiilden ¢tkmakta olup in-
fundibular darlik izlenmistir. Sag at-
rium mitral kapakla sol ventrikiile, sol
atrium ise trikiispit kapak ile sag vent-
rikiile agilmakta olup atrial septal de-
fekt (ASD) mevcuttur, VSD izlen-
memistir. Ayrica cekilen tomografi ile
situs inversus totalis ve levokardi ta-
nist da konulmustur. Akciger grafi-
sinde solda aort topuzu izlenmemis-
tir. Hasta siyanoz, dispne ve konjestif
yetmezlik bulgulart nedeniyle servisi-
mizde yatirilarak izlenmistir. Ayrintili
degerlendirme icin yapilan transdze-
fageal ckokardiyografisinde sol st
ekstremite vendz sistemden verilen
ajite salin sag atriuma dolmus, mitral
kapaklar vasttastyla  anatomik  sol
ventrikile gectigi izlenmistir. Genis
ASD’den her iki atrium arasinda bidi-
reksiyonel gecis izlenmistir (Sekill).
Anatomik sol ventrikiilden ¢ikan
pulmoner arterde infundibular sevi-
yedeki darlik nedeniyle ortalama 40
mmHg sistolik gradient saptanmustir.
Tleri anatomik degerlendirme igin ya-
pilan kardiyak MR goriintileri ile ana-
tomik sag ve sol ventrikil ayrintili
olarak incelenmistir (Sekil2).

Hastada mevcut anatomik bozukluklat;

ddBAT, situs inversus totalis ve levo-
kardi ve genis ASD idi. Anatomik sag

ventriktl maruz kaldig: sistemik rezis-
tans nedeniyle ileri derecede dilate idi.
Pulmoner infundibular darlik nede-
niyle artmis anatomik sol ventrikil ici
basing ve buna sekonder artmis sag
atrium i¢i basinca bagl olarak genis
ASD’den sag-sol gegcis izlendi. Bu se-
beple hastada siyanoz mevcuttu (arte-
riyel kan gazinda PaO2: 48 mmHg).
Medikal tedavi ve izlem karart verildi.
Telemetrik izleminde AV blok izlen-
medi ancak stk ekstrasistolleri mev-
cuttu. Hastaya oksijen, pozitif inotrop
ve ditiretik tedavisi uygulandi. Tedavi
alinda Odemleri geriledi, dispnesi

NYHA sinif 3 seviyesine geldi. Arit-
mik komplikasyon olmadi. Hasta ev
tipi oksijen tedavisi ve medikal teda-
visi dizenlenerek taburcu edildi.

Tartisma

Nadiren ddBAT vakalari, burada oldugu

gibi, eslik eden diger anatomik de-
fektler belirgin degil ise asemptoma-
tik olarak ileri yaslara gelebilmektedir.
Ozellikle situs inversus totalisin eslik
ettigi transpozisyon vakalarinin daha
iyi seyirli oldugu ve ileri yaslara gele-
bildigi literatiirde gOsterilmistir (6).
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/

Sekil 1: Transézefageal ekokardiyografide atrial septal defekt (ASD) ve bidireksiyo-
nel gegis

Sekil 2: Kardiyak MR’da aortun anatomik sag ventrikilden, pulmoner arterin anato-
mik sol ventrikilden ¢ikigi ve ileri derecede genislemis pulmoner arter géruluyor.
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Literaturdeki eriskin vakalar ortalama
40 yas civarinda olup, nadiren 60-70
yas grubunda hasta bildirimleri de
mevcuttur (7). Bu vakada belirgin
pulmoner infundibuler darliga rag-
men hasta 70'li yaslarina kadar belir-
gin sckilde semptomatik olmamustir.
Bunun sebebi muskiiler infundibuler
darligin muhtemelen zaman icerisin-
de, ileri yasla belirginlesmesi olabilir.
Hasta son yillarda nefes dathigt ya-
kinmast ile KOAH tanist almis ve bu
nedenle izlenmigtir, ancak istirahat
yakinmalari son bir yilda gelismistir.
ASD'deki sag-sol gegisin, artan vent-
riktl ici basinca baglt son zamanlarda
geliserek siyanoza sebep oldugunu ve
hastayt daha semptomatik hale getir-
mis olabilecegini distinmekteyiz.

Bu grup hastalarda aort ve pulmoner

artetlerin cikislart genelde yanyanadir
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