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Prenatal Tan1 Alan Trunkus Arteriozus Tip 1:
Olgu Sunumu
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Ozet

Amag;: ikinci trimesterdeki taramada tanisi konan, nadir gérilen konjenital kalp hastaliklarindan biri olan Trunkus Arteriyozus olgusu
sunulmustur.

Olgu: 31 yasinda, gebeligin 26. haftasinda klinigimize basvuran, akraba evliligi hikayesi olmayan hastanin yapilan fetal ekokardio-
grafisinde Trunkus Arteriozus Tip 1 tespit edildi.

Sonug: Konjenital kalp hastaliklarinin cok bulytk bir kismi risk faktérl icermeyen gebeliklerde meydana gelmektedir. Detayli bir
muayene ile subaortik ventriktler defektin izlenmesi altta yatan Trunkus Arteriozus'un yakalanmasina yardimci olacaktir.

Anahtar Sozcikler: Trunkus arteriozus, konjenital kalp anomalileri, fetal ekokardiyografi.

Truncus arteriosus typel with prenatal diagnosis

Objective: Truncus Arteriosus complicates approximately 0,01 1000 live births. In this case report we discussed Truncus Arteriosus
Type 1 case detected in utero with echocardiographic findings.

Case: A 31 year old pregnant woman at 26 weeks of gestation referred to our clinic. She hasn't got a consenginous history.According
to the fetal echocardiographic findings we diagnosed Truncus Arteriosus Type 1.

Conclusion: The big part of the congenital heart diseaseses occurs in pregnancies with no risc factors. If we visualized the subaortic
ventricular septal defect in the fetal heart, we can detected the associated abnormalities; such as Truncus Arteriosus.

Keywords: Truncus arteriosus, congenital heart anomalies, fetal echocardiography.

koroner ve pulmoner sirkiilasyonlar: besler.

Giris
Dogustan kalp hastaliklarinin gériilme orant Ekokardiyografik tani, boyutlart aorttan daha
4-11/1000 canli dogum seklindedir ve bu oran

ile kalp hastaliklart en sik rastlanan dogumsal

genis, ventriklllere biner tarzda tek bir buyuk
arterden ayni zamanda pulmoner arterlerin de

anomali grubunu olustururlar. Dogumsal ano-
maliye bagli erken neonatal 6limlerin de en sik
nedeni dogumsal kalp hastaliklaridir.'? Trunkus
Arteriozus kalpten tek bir buyuk arter ¢itkmasi
ile karakterize olup gortlme sikligt 1000 canlt
dogumun 0.01'i seklindedir.? Trunkus, sistemik,

ctkmasinin tespiti ile konur.?

Diger konotrunkal anomalilerdeki gibi Trun-
kus Arteriozus in utero kardiyak dekompansas-
yon yapmaz ancak dekompansasyon hayatin ilk
glinlerinde olusabilir. Cerrahi dizeltmede disp-
lastik trunkal kapagin aort haline dontustural-
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mesi ve sag ventrikiilden pulmoner arterlere bir
baglantt yapilmast gerektiginden siklikla karma-
siktir. Basarili cerrahi sonrasi bile 10 yillik sag
kalim hiz1 %80’ den azdir.?

Konjenital kalp anomalilerinin ¢ok buyuk
bir kismyi, risk faktori icermeyen gebeliklerden
meydana gelmektedir.’* Makalemizde prenatal
tanist konmus Trunkus Arteriosus Tip 1 olan ol-
gu literatiir bilgileri 1s1ginda tartisilmistir.

Olgu

31 yasinda G2 P1, 26. gebelik haftasinda, ak-
raba evliligi olmayan gebe, klinigimize basvur-
du. Hastanin alinan anamnezinde, sistemik has-
talig1 yoktu. Soygecmisinde ise annesinin Tip 2
Diabetes Mellitus olmast disinda 6zellik saptan-
madi. 12. gebelik haftasinda yapilan muayene-
de nukal saydamlik 6l¢ciimiintin 2.5 mm oldugu
ogrenildi. Ancak 1. ve 2. trimester biyokimyasal
belirte¢ verilerine ulasilamadi. Ultrasonografi
ile yapilan sistemik detaylt muayenede, subaor-
tik ventriktler septal defekt disinda anomali iz-
lenmedi. Fetal gelisim normal idi. Amniotik stvi
voliumu normal olarak saptandi. Bilateral uterin
arterlerde centiklenme saptanmadi Hastanin
yapilan fetal ekokardiyografisinde kalp sol he-
mitoraks icinde ve kardiyak apeks sola dogru
olarak izlendi. Atriyal situs solitus mevcuttu.

Resim 1. Trunkus arteriozus ve ventrikuler septal defekt.

Kalp bosluklart normal genislikte, global kalp
kontraksiyonlart iyi olarak saptandi. Atriyoven-
trikiler konkordans tamdi. Mitral ve trikispit
kapak normaldi. interventrikiiler septum gelis-
misti ancak outlet lokalizasyonda genis ventri-
kuler septal defekt mevcuttu. Ventrikillerden
tek bir buytik damar cikist goraldi (trunkal da-
mar).

Trunkal damar ventrikiler septal defekte ha-
fif “overriding” gosterse de major olarak sag
ventrikiilden ¢ikiyordu ve % 80 dekstropoze idi.
Turunkal damar akim hizt 175cm/ sn olarak sap-
tandi. Trunkal kapagin hemen distalinden tek
kok halinde pulmoner arter ¢ikiyordu. Pulmo-
ner arter sag ve sol dala ayriliyordu ve pulmo-
ner arter c¢ikisinda darlik saptanmadi. Trunkal
arkus saga dogruydu ve buyik damarlar goral-
di, aort koarktasyonu veya kesintisi saptanma-
dr. Yukarida belirtilen bulgulara gore tant Trun-
kus Arteriozus Tip 1 olarak konuldu.

Aileye genetik danisma verildi ve karyotip
analizi yapilmas: 6nerildi. Hastaya ayni seansta
fetal kan orneklemesi yapildi. Fetal kandan ya-
pilan karyotip analizinde sayisal ve yapisal ano-
mali gozlenmemis olup, kromozom kurulusu
normal olarak saptandi. Fetal kandan yapilan
floresan in situ hibridizasyon (FISH) ile yapilan
incelemede, 22q11 mikrodelesyonuna rastlan-
madt. Aileye prognoz hakkinda genetik danis-
ma verildi. Aile gebeligi devam ettirme kararini
bildirdi. Hasta bir hafta sonra tekrar kontrole ca-
girildi. Bes glin sonra bebek hareketlerinde
azalma sebebiyle klinigimize basvuran hastanin
yapilan muayenesinde fetal kalp hareketleri
saptanmadi. Mort de fetus olarak kabul edilen
hastanin dogumu gerceklestirilmek tizere servi-
simize yatirildi. Dogum indiiksiyvonunu takiben
1100 gr kiz fetus dogurtuldu. Postmortem yapi-
lan incelemede, yiksek ventrikiler septal de-
fekt (VSD) zemininde, pulmoner arterin ve aor-
tun sag ventrikilden tek kok halinde cikist ve
torasik aortun sagdan inen hali izlendi. Duktus
arteriozus (Botalli) izlenmedi. Prenatal tant dog-
rulandt.
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Tartisma

Konjenital kalp hastaliklarinin toplumda
canli dogumlarda en sik rastlanan anomali gru-
bunu olusturmasi sebebiyle prenatal tanist ol-
dukca 6nem kazanmaktadir.”® Fetusa ait diger
tim organ sistemlerinin prenatal degerlendiril-
mesi oldukca hizlt bir bicimde ytksek standart-
lara ve yaygin uygulama olanagina kavusurken,
cok erken baslayan ¢abalara karsin fetal kalbin
prenatal ultrasonografik degerlendirilmesi icin
aynt seyi soylemek zordur. Jaeggi ve arkadasla-
rinin yaptiklart calismada; toplam kalp anomali-
lerinin ancak %15’ prenatal donemde taninabil-
mistir.* Dort odacik kesitiyle taninabilen anoma-
lilerde bu oran %30 iken, biiyiik damar cikislari
ile ilgili konotrunkal anomalilerde prenatal tani
orant ancak %6.7 bulunmustur.” Tegnander ve
arkadaslarinin yaptiklari bir ¢alismada ise fetal
kalp anomalisi taramasinda dort odacik goriin-
tisu ile kalp anomalilerinin yakalanma orani %
26 olarak belirlenmistir." Bromler ve arkadasla-
r1 ise dort odacik goruntisiine ek olarak buylk
damarlarin da degerlendirilmeye alinmasiyla
bu oranin %83’e yiikseldigini gdstermislerdir."
Fetal ekokardiyografide biyuk damarlarin de-
gerlendirilmeye alinmasi sadece konjenital kalp
hastaliklarinin intrauterin yakalanma oranini
arttirmaz, ayrica ardisitk muayene teknigi ile
dogru taninin konulmasini ve postnatal donem-
de etkili miidahaleyi saglar.>1o

Klasik siniflandirmaya gore; Trunkus Arte-
riozus olgular1 Gi¢ ana grup altinda toplanmustir.
Tip 1 Trunkus Arteriozus’ ta ana pulmoner arter
trunkal kapagin yukarisindan, trunkusun sol
posterolateralinden cikar ve daha sonra sag ve
sol pulmoner arter dallarina ayrilir. Tip 2 de ana
pulmoner arter olmaksizin sag ve sol pulmoner
arter dallart Tip 1 ile ayn1 yerden ancak ayr1 ay-
r1 ¢ikar. Tip 3’te ise c¢ikis yeri daha yukarida ve
lateralden ayr1 ayri olur. Bu tipte koroner arter
anomalileri siktir.2

Olgumuzda ana pulmoner arter trunkal ka-
pagin yukarisindan ¢ikmis ve sonra sag ve sol
pulmoner arter dallarina ayrilmistir. Bu tanimla-

maya gore olgumuz Trunkus Arteriozus Tip 1
ile uyumlu bulundu. Trunkus Arteriozus olgula-
rinin %15-30'unda sag tarafa yerlesimli arkus
aorta mevcuttur.” Olgumuzda da arkus aorta sa-
ga yerlesimliydi.

Trunkus Arteriozus ile seyreden olgularin
%50-75'inde duktus arteriozus agenezisi oldugu
bilinmektedir."*> Olgumuzda da fetal ekokardi-
yografi ile saptanamayan duktus arteriozus,
postmortem incelemede de gortlemedi.

Trunkus Arteriozusun atretik pulmoner ka-
paklt Fallot tetralojisinden ayirt edilmesi in ute-
ro guc olabilir’ Kesin tani, pulmoner arterin
trunkustan ayrildiginin izlenmesi ile konulur.
VSD ile seyreden pulmoner atrezi olgularinda
trunkus yerine sadece aort izlenir ve pulmoner
arter izlenmez.

Konjenital kalp anomalileri ile yapisal kro-
mozom anomalileri arasinda da iliski mevcut-
tur. Fetusta kalp anomalilerini %22’sinin anodp-
loidi ile birlikte gortldigu bilinmektedir.'® En
stk rastlanan karyotip anomalileri Trizomi 18,
13, 21 ve Monozomi X’ tir."* Ote yandan 11- 14
haftalik fetuslarda yapilan bir ¢calismada, bu do-
nemde fetal ekokardiyografi anormalligi goste-
ren fetuslarin %72.9 oraninda karyotip anomali-
li oldugu saptanmistir.?”

Major yapisal kromozom anomalilerinin ya-
ninda konotrunkal anomalilerin, 2211 mikro-
delesyonu ile (Di George Sendromu) birlikte
seyrettigi belirlenmistir. (Di George Sendromu;
timik aplazi, hipokalsemi, anormal yiz sekli ve
mental retardasyon ile birliktedir.) Trunkus Ar-
teriozus olgularinin %35’inde 22q11 mikrode-
lesyonu saptanmuistir.”? Olgumuzda FISH ile ya-
pilan incelemede delesyon saptanmadi, karyo-
tip analizi de normal olarak rapor edildi.

Fetal ekokardiyografi ile ebeveyn acisindan
18-22 haftalik gebelik doneminde riskler ve
prognoz hakkinda tam bir bilgilendirme olana-
g1 saglanacak, ileri derecede koti prognozla
seyreden olgularda ebeveyn zamaninda termi-
nasyon olanagindan yararlanabilecektir. Konje-
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nital kalp anomalilerinin ¢ok buytk bir kismu,
olgumuzda da gorialdigl gibi, risk faktori icer-
meyen gebeliklerden meydana gelmektedir.
Trunkus Arteriozus olgularinda genellikle nor-
mal dort odacik goruntisi izlenmektedir. De-
taylt muayenede; subaortik VSD gorilmesi ha-
linde biyik damarlarin incelenmesi durumun-
da trunkus arteriyozus tanist konabilir. Konjeni-
tal kalp hastaligi saptanan fetuslarda fetal karyo-
tip analizi ve FISH yapimasi birliktelik gosteren
sendromlarin prenatal tanisina olanak saglaya-
caktir. Gebeligin devaminin arzu edildigi olgu-
larda %14 siklikla izlenebilen kromozom ano-
malisi ve %35 siklikla 22q11 delesyonu ve Di
George Sendromu icin genetik danisma veril-
melidir. Olgumuzda da goruldiugi gibi; fetal
olim olgularindan, konjenital kalp hastaliklari
da sorumlu olabilmektedir. Antenatal konjenital
kalp hastalig1 tanis1t almamis mort de fetuslarda
da, postmortem incelemenin yapilmast en dog-
ru taninin konulmasint saglayacaktir.

Sonuc¢

Konjenital kalp hastaliklarinin ¢ok buytk bir
kismui risk faktorl icermeyen gebeliklerde mey-
dana gelmektedir. Detayli bir muayene ile suba-
ortik ventriktler defektin izlenmesi altta yatan
Trunkus Arteriozus'un yakalanmasina yardimct
olacaktir. Antenatal konjenital kalp hastalig: ta-
nist almamis fetal 6lim olgularinda da, post-
mortem incelemenin yapilmasi en dogru tant-
nin konulmasini saglayacaktir.
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