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Özet

Amaç: Bu olgu sunumunda, konjenital kalp hastal›klar›n›n siyanotik bir formu olan ve sa¤ atrium, ventrikül aras›nda do¤rudan
bir ba¤lant› olmamas› sonucu ortaya ç›kan triküspid atrezisinin prenatal tan›s› ve postnatal de¤erlendirilmesi tart›fl›lm›flt›r.

Olgu: Yirmibefl yafl›nda, G2 P1, 28.gebelik haftas›nda olan ve fetüsta anormal dört kadran görüntüsüne ek olarak ventrikülo
septal defekt (VSD) flüphesi ile sevk edilen hastan›n yap›lan fetal ekokardiografisinde; situs solitus, sa¤ atrium ile sa¤ ventrikül
aras›nda ba¤lant›y› sa¤layan triküspid kapa¤›n›n yoklu¤u (tek perfore mitral kapak varl›¤›) ve konkordant ventrikülo-arterial ile-
tinin oldu¤u gözlendi. Rudimenter sa¤ ventrikül ve normal morfolojide olan sol ventrikül aras›nda büyük bir VSD mevcuttu. Aile
genetik dan›flma sonras› kordosenteze karar verdi. Karyotip 46, XY olarak tespit edildi. Karyotip tayinini takiben, aile postnatal
operasyonlar› ve olas› komplikasyonlar› düflünerek terminasyona karar verdi. Fetüse yap›lan postmortem muayenede; normal
anatomik pozisyonunda yerleflmifl kalp, triküspid atrezisi, VSD, rudimenter sa¤ ventrikül ve pulmoner stenoz tespit edildi.

Sonuç: Triküspid atrezinin fetal ekokardiografi ile do¤um öncesi tan›s› mümkündür. Bu olgular kad›n do¤um, genetik, gö¤üs
kalp damar cerrahisi gibi alanlardan seçilmifl uzmanlardan oluflan bir ekip taraf›ndan de¤erlendirilmeli ve aileye dan›flmanl›k da
bu ekip taraf›ndan verilmelidir.
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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. 
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Girifl
Canl› yenido¤anda kalp anomalileri %0.4-1.1

aras›nda görülürler ve en s›k rastlan›lan do¤umsal

anomali grubunu olufltururlar.1,2 Triküspid atrezisi

konjenital kalp hastal›klar›n›n siyanotik bir formu

olup, klinik tablo sa¤ atrium ve sa¤ ventrikül ara-

s›nda do¤rudan bir ba¤lant› olmamas› sonucu orta-

ya ç›kar. Görülme s›kl›¤› konjenital kalp hastal›kl›

bebekler aras›nda %1-2.5 aras›ndad›r.3,4 Triküspid

atrezisi ile seyreden olgular›n hemen hepsinde

ventriküler septal defekt (VSD) mevcut olup, rudi-

menter yap›da sa¤ ventrikül ve pulmoner stenoz

s›kl›kla olgulara efllik eder. Ek olarak, triküspid at-

rezili olgular›n %80’de ventrikülo-arterial ileti kon-

kordant yap›da olmas›na ra¤men,5 %20 olguda dis-

kordant ileti (transpozisyon) mevcuttur.6

Triküspid atrezisi ile do¤an bebeklerde palyatif

operasyon yap›lmaz ise prognoz kötüdür. Do¤umu

takiben genellikle ilk 6 y›l içinde 2-3 operasyon

(Glen ve Fontan operasyonlar›) uygulan›r. Operas-

yonu takip eden 15 y›l›n sonunda ortalama hayat-

ta kal›fl süresi oran› %50’dir.7

Olgu Sunumu
Yirmibefl yafl›nda, G2 P1, 28. gebelik haftas›nda

olan ve fetusta anormal dört kadran görüntüsüne

ek olarak VSD flüphesi izlenen gebe Kahramanma-

rafl, Sütçüimam Üniversitesi T›p Fakültesi, Kad›n

Hastal›klar› ve Do¤um Anabilim Dal›’na Fetal Eko-

kardiografi için refere edildi. Kalbin ard›fl›k seg-

mental analizi ile yap›lan de¤erlendirmede;5 situs

solitus, sa¤ atrium ile sa¤ ventrikül aras›nda ba¤-

lant›y› sa¤layan triküspid kapa¤›n›n yoklu¤u (tek

perfore mitral kapak varl›¤›) ve konkordant ventri-

külo-arterial iletinin oldu¤u gözlendi. Rudimenter

sa¤ ventrikül ve normal morfolojide olan sol vent-

rikül aras›nda büyük bir VSD mevcuttu  (fiekil 1).

Ultrasonografi ile yap›lan sistemik muayenede kalp

d›fl› bir anomali izlenmedi. Aile genetik dan›flma

sonras› kordosenteze karar verdi. Karyotip 46, XY

olarak tespit edildi. Karyotip tayinini takiben, aile

postnatal operasyonlar› ve olas› komplikasyonlar›

düflünerek terminasyona karar verdi. Fetüse yap›-

lan postmortem muayenede; normal anatomik po-

zisyonunda yerleflmifl kalp, triküspid atrezisi, VSD,

rudimenter sa¤ ventrikül ve pulmoner stenoz tespit

edildi.

fiekil 1. Triküspid atrezisi, rudimenter sa¤ ventrikül, ventriküler septal defekt ve anor-
mal dört odac›k görüntüsü.
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Tart›flma
Triküspit kapak anomalilerinin tan›s›, standart

dört kadran görüntüsü ile mümkündür. Ancak ke-

sin tan› için fetal ekokardiografi gereklidir. Triküs-

pid atrezisi, kalp anomalileri içinde az s›kl›kla izle-

nen ve postnatal dönemde, kalbin anatomik olarak

tek ventriküler yap›ya dönüfltürüldü¤ü operasyona

ra¤men yüz güldürücü sonuçlar›n al›namad›¤› bir

kalp anomalisidir.3,4,7 Triküspid atrezisinin di¤er

kalp anomalilerinin aksine, kromozomal hastal›k-

lara ve multipl malformasyon sendromlar›na efllik

etmesi nadirdir ancak yine de kromozomal de¤er-

lendirme yap›lmal›d›r.8 Olgularda efllik edebilecek

kalp d›fl› malformasyon s›kl›¤› yaklafl›k % 10’dur.

Bizim olgumuzda prenatal ultrasonografi ve post-

natal de¤erlendirmelerde ek bir anomali görülme-

miflti. Prenatal tan›da; ileri düzey ultrasonografi

(özellikle yüz, böbrekler ve gastrointestinal sis-

tem), fetal karyotip, aile hikayesinde aritmi, konje-

nital kardiak anomali öyküsü ve gebelikte lityum

al›m öyküsünün de¤erlendirilmesi gereklidir.8 Bu

de¤erlendirmeler sonucunda, olgumuzda kalp

anomalisini aç›klayacak bir sebep belirlenmemifl-

tir. Ay›r›c› tan›da intakt septumla seyreden pulmo-

ner atrezi düflünülmelidir. Bu vakalarda, triküspid

regürjitasyonunun izlenmesi ay›r›c› tan› için fayda-

l›d›r. Düflünülmesi gereken di¤er tan› ise Double-

Inlet (çift giriflli) ventriküldür. Aileye verilecek ge-

netik dan›flmada, sonraki gebeliklerde yaklafl›k %

1 tekrarlama riski oldu¤u bildirilmelidir.8

Sonuç
Triküspid atrezinin fetal ekokardiografi ile do-

¤um öncesi tan›s› mümkündür. Bu olgular kad›n

do¤um, genetik, gö¤üs kalp damar cerrahisi gibi

alanlardan seçilmifl uzmanlardan oluflan bir ekip

taraf›ndan de¤erlendirilmeli ve aileye dan›flmanl›k

da bu ekip taraf›ndan verilmelidir. 
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