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Biiyiik Arterlerin Transpozisyonunda Prenatal
Taninin Onemi
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Ozet

Amag: Konotrunkal anomalilerin en sik rastlanilan formlarindan olan ve kalpten cikan aort ile pulmoner arterin ters yerlesimiyle mey-
dana gelen bir buyuk arterlerin transpozisyonu olgusunun, prenatal teshisi ve postnatal ydonetiminin degerlendirilmesi amaglanmistir.

Olgu: Yirmisekiz yasinda, G1 PO, gebeliginin 32 haftasinda olan anne adayinin fetlistine obstetrisyen tarafindan yapilan fetal ekokar-
diyografide; situs solitus, atriyoventrikiler konkordant baglanti, ventriktloarteriyel diskordant baglanti ve ventrikller septal defekt ol-
dugu gozlendi. Pediyatrik kalp cerrahisi ekibi ile yapilan konstltasyonda aile, bebegin dogum sonrasi transpozisyon cerrahisinde de-
neyimli bir merkezde, erken dénemde uygulanacak anatomik tam dizeltme (Jatene) ameliyati ile ylz guldirtct sonuglarin alindigi
konusunda bilgilendirildi. Dogumu takiben yenidogan icin gerekecek cerrahi mudahale icin Istanbul’a gelen anne, 38 gebelik hafta-
sinda sezaryen ile 3300 gr. kiz cocugu diinyaya getirdi Postoperatif dénemde merkezimize nakledilen yenidogan, dogumu takiben 7
gun ‘arteriyel switch” ameliyatina alindr.

Sonug: BuyUk arterlerin transpozisyonunun fetal ekokardiyografi ile dogum &ncesi tanisi mimkunddr. Prenatal dénemde tanisi ko-
nulan kompleks konjenital kalp hastaliklarinda, multidisipliner yaklasim ve erken mudahale sayesinde, erken ve uzun dénemde ylz
gulduract sonuclar alinabilmektedir

Anahtar Soézciikler: Blytk arterlerin transpozisyonu, Jatene ameliyati, arteriyel switch ameliyati, fetal ekokardiyografi, gebelik.

Importance of prenatal diagnosis in transposition of the great arteries: case report

Background: The purpose of the study is to highlight the prenatal diagnosis and the postnatal management of transposition of the
great arteries, which is characterized by anomalous origin of aorta and pulmonary artery from the heart, and is one of the most fre-
quently encountered form of conotruncal anomalies.

Case: Fetal echocardiography on the 32nd gestational week had revealed situs solitus, atrioventricular concordance, ventriculoarte-
rial discordance and ventricular septal defect. During consultation with the pediatric cardiac surgery, the family is informed about the
favourable results of the anatomic correction (Jatene) procedure performed by an experienced team in earlyterm following birth. The
mother had decided to come to Istanbul for labor and gave birth to a 3300 gr. female baby on the 38th gestational week by cesar-
ian section in a nearby center. The baby was then transfered to our center and was taken to arterial switch operation on the 7th day.

Conclusion: Prenatal diagnosis of transposition of the great arteries with fetal echocardiography is possible Prenatal diagnosis helps
to achieve favourable early and longterm results in complex congenital cardiac anomalies by early surgical intervention.
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Giris

Konjenital kalp anomalileri yenidoganda
%0.4-1.1 arasinda gorilmekte ve en sik rastlant-
lan dogumsal anomali grubunu olusturmakta-
dirlar.*? Konjenital kalp defekti (KKD); kromo-
zom anormalliklerinden 6 kat, noral tiip defekt-
lerinden ise 4 kat daha sik olup,® konjenital mal-
formasyona bagli gelisen perinatal mortalitenin
%20’sinden fazlasinin, cocukluk caginda geli-
sen olimcil malformasyonlarin ise yarisindan
cogunun sebebidir.’ Fetal kalbin sistematik ve
ardisik bicimde degerlendirilmesiyle, prenatal
donemde major ve minor kalp anomalilerinin
tanist konulabilmesine ragmen,” kalp anomalisi
ile dogan bebeklerin sadece %10-20’sinde kalp
anomalileri icin bilinen risk faktorleri mevcut-
tur. Konjenital kalp anomalilerinin ¢ok buytk
kismi risk faktort icermeyen gebeliklerden

meydana gelmektedir.®

Buyuk arterlerin transpozisyonu (BAT) ise
en stk gorilen konotrunkal anomalilerinden bi-
ri olup, gorilme sikligt tim konjeital kalp ano-
malileri icinde %9-10’a kadar cikabilmektedir.”
Buyuk arterlerin transpozisyonu tam veya di-
zeltilmis olabilir. Tam transpozisyon; basit trans-
pozisyon veya atriyo-ventrikiiler konkordans
ve ventriktlo-arteryel diskordans (pulmoner ar-
ter sol, aorta sag ventrikiilden orijin almaktadir)
ile seyreden anomali olarak tanimlanir. Duzeltil-
mis transpozisyonda ise atrio-ventrikiiler ve
ventrikillo-arteryel diskordans mevcuttur (sag
atrium morfolojik sol ventrikiile, sol atrium ise
morfolojik sag ventrikiile acilirken, pulmoner
arter sol, aorta sag ventrikiilden orijin almakta-
dir®

Basit tip BAT olarak adlandirilan bu grup ice-
risinde, hastalarin %70-75’inde patent foramen
ovale (PFO) veya atriyal septal defekt (ASD) di-

sinda ek anomali bulunmamaktadir. Hastalarin

yarisinda mevcut olan patent duktus arteriozus
(PDA) ise ilk ay icerisinde fonksiyonel olarak
kapanmaktadir. Biytk arterlerin transpozisyo-
nuna en sik eslik eden anomali ventrikiler sep-
tal defekt (VSD) olup, gorilme sikligi %20 civa-

rindadir.?

Olgu

Yirmisekiz yasinda, G1 PO, 32. gebelik hafta-
sinda Kahramanmaras Stitcti Imam Universitesi
Tip Fakultesi, Kadin Hastaliklari ve Dogum Ana-
bilim Dalr'na, baska bir merkezde yapilan fetal
ekokardiyografi neticesinde, fetiiste konjenital
kalp hastaligt siphesi olan bir hasta refere edil-
di. Olguya, kalbin ardisik segmental analizi ile
yapilan fetal ekokardiografide; situs solitus, atri-
o-ventrikiiler baglantida konkordans ve ventri-
kulo-arteriyel baglantida ise diskordans tespit
edildi. Ultrasonografi ile yapilan degerlendir-
mede ekstra-kardiyak bir anomali izlenmedi. Ai-
leye, kalp anomalilerinde var olabilecek kromo-
zom anomalisi olasilig1 hakkinda bilgi verildi.
Dogum zamanina uzun bir stire kalmamasi ne-
deniyle aile, karyotip tayini amacli invazif girisi-
mi istemedi. Siyami Ersek Gogiis Kalp ve Damar
Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi ile yapi-
lan konsultasyon neticesinde, fetiisiin kalp ano-
malisi, cerrahi tam dizeltme ameliyatinin so-
nuclari ve ameliyat sonrasinda yenidoganin kli-
nik seyri konusunda aile detayl: olarak bilgilen-
dirilerek danismanlik hizmeti saglandi. Dogu-
mun, [stanbul’da cerrahi girisimin uygulanacagi
merkeze yakin bir hastanede gerceklesmesi du-
rumunda, olast zaman kaybinin minimuma in-
dirilecegi ve erken donemde karsilasilabilecek
problemlerin ¢6zimu icin, yenidoganin trans-
ferini kolaylastiracag: konusunda fikir birligine
varildi. Otuzsekizinci gebelik haftasinda Istan-

bula geldiginde kontraksiyonlari baslayan an-
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Resim 1. BiyUk damar cikisl.

Resim 3. Buyuk damar ¢ikisinin anatomik gériinima.

ne adayi, daha dnce durumdan haberdar edilen

Haydarpasa Numune Hastanesi Kadin Hastalik-

lart ve Dogum Kliniginde istege bagli sezaryene
alinarak, 3300 gr kiz bebegin dogumu gercek-
lestirildi. Ertesi giin, kardiyak cerrahi girisimin
uygulanacagi merkeze nakledilen yenidoganin
kontrol ekokardiyografisinde, prenatal donem-
de tespit edilen bulgular dogrulandi. Ameliyat
hazirliklarinin tamamlanmastyla dogumunun 7.
gliniinde anatomik tam duzeltme ameliyat (Ja-
tene ameliyatt) uygulanan yenidogan, sorunsuz
gecen prosedir sonrasinda yogunbakim tnite-

sinde takibe alind:.

Tartisma

Fetal kalp anomalisi taramasinda, dort oda-
cik gorintisu ile kalp anomalilerinin yakalan-
ma oraninin %26 oldugu, ek olarak buyuk da-
marlarin da degerlendirmeye alinmastyla bu
oranin %83’e yukseldigi gosterilmistir.'! Tam
transpozisyonun prenatal tanisi, fetal kalbin
normal gorintimli dort odacik goruntiist ne-
deni ile zordur. Buyluk damarlarin paralel ¢ikist
ve birbirlerini ¢caprazlamamasinin ultrasonogra-
fide izlenmesi tanida onemli yer teskil eder
(Resim 1 ve 2). Ayirict tanida en ¢ok karistirillan
ve ayiriminda zorlanilan kalp anomalisi, cift ¢i-
kimli sag ventrikiildiir. Ozellikle VSD'nin eslik
ettigi olgularda bu ayirict tan1 daha zordur. Atri-
o-ventrikiiler kapaklarin ve aortanin yer degis-
tirmesi g6z 6nine alinarak ayirict tantya gidil-

melidir.'2

Buytk arterlerin transpozisyonu icin uygula-
nan duzeltici operatif prosedurler, anatomik
(Jatene) ve fizyolojik (Senning ve Mustard) kor-
reksiyon ameliyatlar: olup, fizyolojik tamir ame-
liyatlar1 sonrasinda gorulebilen sistemik ventri-
kil ve atriyo-ventrikiler kapak yetersizlikleri,
aritmi ve baffle obstriiksiyonlari, transpozisyon
cerrahisinde Jatene ameliyatina egilimin en bi-
ylk nedeni olmustur® (Resim 3). Dogumda nor-
mal olan sol ventrikul fonksiyonlari, pulmoner
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vaskiler rezistanstaki dismeye paralel olarak,
dogumu takiben ilk ay icerisinde diser. Bu an-
dan itibaren, Jatene ameliyat1 icin ¢cok 6nemli
olan sol ventrikiliin kas kutlesi ve kasilma glicti
azalmaya baslayarak cerrahi stratejide degisikli-
ge neden olabilir. Bu nedenle zamanlama,
transpozisyon cerrahisindeki en 6énemli faktor-
lerden biridir; Jatene ameliyati i¢in ideal zaman-
lama dogumdan itibaren ilk 14 gtin olmakla bir-
likte 21 giine kadar uzayabilmektedir.'* Sundu-
gumuz bu olguda, ameliyata alinmadan 6nce
gecen surede bir problem yasanmamis olsa da,
arteriyel oksijen satiirasyonunun disik seyret-
tigi durumlarda prostaglandin E1 (PGE1) per-
fizyonu ile PDA’nin acik kalmast saglanirken,
restriktif PFO varliginda balon atriyal septosto-
mi (BAS) uygulanmast gerekebilmektedir.

Prenatal taninin yapildigi tam transpozisyon
olgularinda seyir ¢cok farkli olabilir. Yirmiti¢c tam
transpozisyon vakasinin degerledirildigi calis-
mada; 6 (%26) gebeligin termine edildigi, 3
(%13) fetistin in utero oldugu, 8 (%35) olgunun
neonatal donemde kaybedildigi ve 6 (%26) ol-
gunun yasadigi gosterilmisti.’” Bizim olgumuz-
da, hastaya pediyatrik kalp cerrahisi esliginde
verilen konstiltasyon sonrasi, aile gebeligin de-
vami yonunde karar verdi. Konjenital kalp ano-
malilerinin tipine gore olgularin yaklasik %10-
15’inde kromozom anomalisinin var olabilcegi
konusunda da aileye bilgi verildi.® Bununla bir-
likte aile, gebeligin bu haftasinda fettise ait elde
edilecek karyotip yapisinin kararlarini degistir-
meyecegini belirtmesi Gzerine prenatal tanrya

yonelik girisimsel miidahalede bulunulmadi.

Olgularda, eslik edebilecek kalp dist malfor-
masyon siklig1 yaklasik % 10 olmasina ragmen,
sundugumuz olguda prenatal ultrasonografi ve
postnatal degerlendirmelerde ekstra kardiyak

bir anomali goriilmedi.

Prenatal tanida; detayli ultrasonografide ek
anomali varligi (6zellikle ytz, bobrekler ve gas-
trointestinal sistem), fetal karyotip, konjenital
kardiyak anomali 6ykiist ve gebelikte ilac kulla-
nimt (lityum vb) 6ykisinin degerlendirilmesi
gereklidir. Bu degerlendirmeler sonucunda, ol-
gumuzda kalp anomalisini aciklayacak bir se-

bep belirlenmemistir.

Sonug olarak, dogum sonrast ilk 2-3 hafta ice-
risinde erken cerrahi miidahale gerektiren bi-
yuk arterlerin transpozisyonunun fetal ekokar-
diografi ile dogum 6ncesi tanist mimkinddr.
Prenatal donemde uygulanan fetal kardiyak
ekokardiyografi, kompleks konjenital kalp ano-
malisi nedeni ile mortal seyredebilecek olgula-
rin Oonlenmesinde ve dogum sonrasinda gere-
kebilecek cerrahi girisim stratejilerinin 6nce-
den belirlenmesinde, altin standart bir tan1t yon-
temidir. Fetal ekokardiyografide deneyimli bir
obstetrisyen ve konjenital kalp cerrahsinde tec-
ribeli bir cerrahi ekibin isbirligi, multidisipliner
yaklasim gerektiren bu tip vakalarin prenatal ve

postnatal yonetimini kolaylastirmaktadir.
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