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Ozet

Amag: Bu olgu sunumunda, konjenital kalp hastaliklarinin siyanotik bir formu olan ve sag atrium, ventrikll arasinda dogrudan
bir baglanti olmamasi sonucu ortaya ¢ikan trikispid atrezisinin prenatal tanisi ve postnatal degerlendirilmesi tartisiimistir.

Olgu: Yirmibes yasinda, G2 P1, 28.gebelik haftasinda olan ve fetlista anormal dort kadran gériintlstne ek olarak ventrikilo
septal defekt (VSD) sliphesi ile sevk edilen hastanin yapilan fetal ekokardiografisinde; situs solitus, sag atrium ile sag ventrikil
arasinda baglantiyl saglayan trikispid kapaginin yoklugu (tek perfore mitral kapak varligi) ve konkordant ventrikilo-arterial ile-
tinin oldugu goézlendi. Rudimenter sag ventrikiil ve normal morfolojide olan sol ventrikil arasinda buylk bir VSD mevcuttu. Aile
genetik danisma sonrasi kordosenteze karar verdi. Karyotip 46, XY olarak tespit edildi. Karyotip tayinini takiben, aile postnatal
operasyonlari ve olasi komplikasyonlari distinerek terminasyona karar verdi. Fetlise yapilan postmortem muayenede; normal
anatomik pozisyonunda yerlesmis kalp, trikiispid atrezisi, VSD, rudimenter sagd ventrikll ve pulmoner stenoz tespit edildi.

Sonug: Triklspid atrezinin fetal ekokardiografi ile dogum &ncesi tanisi mimkindur. Bu olgular kadin dogum, genetik, gogus
kalp damar cerrahisi gibi alanlardan secilmis uzmanlardan olusan bir ekip tarafindan degerlendirilmeli ve aileye danismanlik da
bu ekip tarafindan verilmelidir.

Anahtar Soézcikler: Triklspid atrezisi, fetal ekokardiografi, gebelik

A CASE OF TRICUSPID ATRESIA; PRENATAL DIAGNOSIS AND POSTNATAL EVALUATION

Background: In this case report, we aimed to discuss prenatal diagnosis and postnatal evaluation of tricuspid atresia is a cyan-
otic form of congenital cardiac defect in which there is not a direct connection between the right atrium and the right ventri-
cle.

Case: A 25-year-old pregnant woman, G2 P1, in 28th gestational week was referred to our clinic with an abnormal four-cham-
ber-view of the fetus, additionally with a suspected VSD. Fetal echocardiography revealed situs solitus, tricuspid atresia and ven-
triculo-arterial concordance. A large VSD was present between the left ventricle and the rudimentary right ventricle. A decision
of cordocentesis was taken by parents after giving genetic counselling. A normal karyotype, 46 XY, was obtained. Later on, par-
ents made up their decision as termination of pregnancy due to the possible surgical complications and difficulties of palliative
surgical interventions. Postmortem examination was performed and a normal situated heart, tricuspid atresia, VSD, rudimenta-
ry right ventricle, pulmonary stenosis was detected.

Conclusion: The diagnosis of tricuspid atresia is feasible with fetal echocardiography. A cooperative evaluation should be made
by an obstetrician, a thoracic-cardiac surgeon and a specialist in genetics and counselling should be also given to the parents by
this team.

Keywords: Tricuspid atresia, fetal echocardiography, gebelik

Yazisma adresi: Dr. Melih Atahan Giiven
Yoriikselim mah. Hastane Cad. No: 32, 46050 Kahramanmaras
e-posta: mguven@ksu.edu.tr



2 Griven MA ve ark., Trikiispid Atrezili Bir Olgu: Prenatal Tani ve Postnatal Degerlendirme

Giris

Canli yenidoganda kalp anomalileri %0.4-1.1
arasinda gortlirler ve en sik rastlanilan dogumsal
anomali grubunu olustururlar.1.2 Trikiispid atrezisi
konjenital kalp hastaliklarinin siyanotik bir formu
olup, klinik tablo sag atrium ve sag ventriktl ara-
sinda dogrudan bir baglant: olmamasi sonucu orta-
ya cikar. Gortlme sikligt konjenital kalp hastalikli
bebekler arasinda %1-2.5 arasindadir.34 Triklispid
atrezisi ile seyreden olgularin hemen hepsinde
ventrikiiler septal defekt (VSD) mevcut olup, rudi-
menter yapida sag ventrikil ve pulmoner stenoz
siklikla olgulara eslik eder. Ek olarak, triktispid at-
rezili olgularin %80’de ventrikiilo-arterial ileti kon-
kordant yapida olmasina ragmen,> %20 olguda dis-
kordant ileti (transpozisyon) mevcuttur.6

Triktspid atrezisi ile dogan bebeklerde palyatif
operasyon yapilmaz ise prognoz kotidir. Dogumu
takiben genellikle ilk 6 yil icinde 2-3 operasyon
(Glen ve Fontan operasyonlary) uygulanir. Operas-
yonu takip eden 15 yilin sonunda ortalama hayat-
ta kalis stiresi orant %50°dir.”

Olgu Sunumu

Yirmibes yasinda, G2 P1, 28. gebelik haftasinda
olan ve fetusta anormal dort kadran gorintiistine
ek olarak VSD stiphesi izlenen gebe Kahramanma-
ras, Siitctiimam Universitesi Tip Fakiiltesi, Kadin
Hastaliklart ve Dogum Anabilim Dalr'na Fetal Eko-
kardiografi icin refere edildi. Kalbin ardisik seg-
mental analizi ile yapilan degerlendirmede;> situs
solitus, sag atrium ile sag ventriktl arasinda bag-
lantiy1 saglayan triktispid kapaginin yoklugu (tek
perfore mitral kapak varligt) ve konkordant ventri-
kiilo-arterial iletinin oldugu gozlendi. Rudimenter
sag ventrikiil ve normal morfolojide olan sol vent-
rikiil arasinda buytik bir VSD mevcuttu (Sekil 1.
Ultrasonografi ile yapilan sistemik muayenede kalp
dist bir anomali izlenmedi. Aile genetik danisma
sonrast kordosenteze karar verdi. Karyotip 46, XY
olarak tespit edildi. Karyotip tayinini takiben, aile
postnatal operasyonlart ve olasit komplikasyonlari
dustnerek terminasyona karar verdi. Fetlise yapi-
lan postmortem muayenede; normal anatomik po-
zisyonunda yerlesmis kalp, triktispid atrezisi, VSD,
rudimenter sag ventrikiil ve pulmoner stenoz tespit
edildi.

Sekil 1.

mal dort odacik gorintisd.

TrikUspid atrezisi, rudimenter sag ventrikdl, ventrikller septal defekt ve anor-
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Tartisma

Trikuspit kapak anomalilerinin tanisi, standart
dort kadran gorintist ile mtimkindir. Ancak ke-
sin tani icin fetal ekokardiografi gereklidir. Trikis-
pid atrezisi, kalp anomalileri icinde az siklikla izle-
nen ve postnatal donemde, kalbin anatomik olarak
tek ventrikiiler yapiya dontsturildigli operasyona
ragmen yuz guldirict sonuclarin alinamadigi bir
kalp anomalisidir.347 Triklispid atrezisinin diger
kalp anomalilerinin aksine, kromozomal hastalik-
lara ve multip] malformasyon sendromlarina eslik
etmesi nadirdir ancak yine de kromozomal deger-
lendirme yapilmalidir.8 Olgularda eslik edebilecek
kalp dist malformasyon sikligt yaklasik % 10’dur.
Bizim olgumuzda prenatal ultrasonografi ve post-
natal degerlendirmelerde ek bir anomali goriilme-
misti. Prenatal tanida; ileri dizey ultrasonografi
(ozellikle ytiz, bobrekler ve gastrointestinal sis-
tem), fetal karyotip, aile hikayesinde aritmi, konje-
nital kardiak anomali 6ykiisii ve gebelikte lityum
alim oykistnin degerlendirilmesi gereklidir.s Bu
degerlendirmeler sonucunda, olgumuzda kalp
anomalisini acgiklayacak bir sebep belirlenmemis-
tir. Ayirict tanida intakt septumla seyreden pulmo-
ner atrezi distinilmelidir. Bu vakalarda, triktispid
regurjitasyonunun izlenmesi ayirict tant icin fayda-
lidir. Distintilmesi gereken diger tani ise Double-
Inlet (¢ift girisli) ventrikildur. Aileye verilecek ge-
netik danismada, sonraki gebeliklerde yaklasik %
1 tekrarlama riski oldugu bildirilmelidir.s

Sonuc

Trikiispid atrezinin fetal ekokardiografi ile do-
gum oncesi tanist mimkiindir. Bu olgular kadin
dogum, genetik, gogus kalp damar cerrahisi gibi
alanlardan secilmis uzmanlardan olusan bir ekip
tarafindan degerlendirilmeli ve aileye danismanlik
da bu ekip tarafindan verilmelidir.
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