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Fallot tetralojisinin restriktif ventrikiler septal
defekt ile prenatal tanisi
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Ozet

Amag: Fallot tetralojisi (FT) genellikle biiyiik non-restriktif ven-
trikiiler septal defekt ile seyretmektedir.

Olgu: Bu calismada, kalinti trikiispit kapak dokusuna sekonder
restriktif VSD ile prenatal FT tanisinin nadir bir olgusunu sun-
maktayiz. VSD’nin kismi okliizyonu, miyokardiyal hipertrofinin
prenatal ilerleyisi ve postnatal olarak gii¢ yénetime sahip sag kalp
yetmezligi ile sonu¢lanmistir.

Sonugc: FT’de kardiyak disfonksiyonun prenatal belirtileri halinde
detayli VSD muayenesi diisiiniilmelidir. Ebeveynlere ve neona-
tologlara danismanlik verilmelidir ve dogum tersiyer bir merkezde
giivenceye alinmalidir.

Anahtar sozciikler: Fallot tetralojisi, restriktif, ventrikiiler septal
defekt.

Girig

Fallot tetralojisi (FT), genellikle bityiik bir non-res-
triktif ventrikiiler septal defekt (VSD) ile seyretmekte-
dir. Nadir olgularda VSD’nin restriktif hale gelebilece-
gi ve kardiyak yetmezlige neden olabilecegi postnatal
olarak agiklanmustir.”’ Caligmamizda, restriktif peri-
membrandz VSD ile prenatal FT tanisinin nadir bir ol-
gusunu sunduk.

Olgu Sunumu

Konjenital kalp defekd siiphesiyle 20 haftalik primig-
ravid olgu merkezimize bagvurdu. Fetal T1p Birimimiz-

Abstract: Prenatal diagnosis of tetralogy of Fallot
with a restrictive ventricular septal defect

Objective: Tetralogy of Fallot (TOF) usually presents with a
large non-restrictive ventricular septal defect (VSD).

Case: We hereby report a rare case of prenatal diagnosis of TOF
with a restrictive VSD secondary to redundant tricuspid valve tis-
sue. Partial occlusion of the VSD resulted in prenatal progression
to myocardial hypertrophy and postnatally to right heart failure
with difficult management.

Conclusion: Prenatal signs of cardiac dysfunction in TOF should
prompt a detailed exam of the VSD. Parents and neonatologists
must be advised and delivery must be guaranteed in a tertiary cen-
ter.

Keywords: Tetralogy of Fallot, restrictive, ventricular septal
defect.

deki muayenede siddetli pulmoner stenozlu FT tanist
dogrulandi. Ek orofasiyal yarik bulundu ve dizilim
CGH’de higbir patolojik bulguya rastlanmadi. Aileye da-
nismanlik verilmesinin ardindan takip taramalari aylik
olarak gerceklestirildi. Gebeligin 34. haftasinda fetiiste
miyokardiyal hipertrofiyle birlikte simetrik kardiyome-
gali gelisirken, kardiyak disfonksiyona y6nelik hichir ek
belirti yoktu. Trikiispit kapak uygundu ancak 7 mm’lik
ekojenik bir subvalviiler kalinlagma, diyastol esnasinda
VSDyi kismen kapayarak restriktif VSD ile sonucland:
(pik akis 217 cm/s) (Sekil 1). Yetmis iki saat icinde bir ta-
kip taramasi planlandi. Ancak anne, prematiir membran
riptiiri nedeniyle iki giin ge¢ bagvurdu ve fetal matiiras-
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Sekil 1. Prenatal ultrason. (@) B modunda ventrikiler septal defekt (*) ve kalinti triktspit kapak (ok) ile birlikte son ventriktler cikis yolu. (b) Dort
odacik gérinimunde ventrikUler septal defekt Gzerinden renkli Doppler akisi. LA: Sol atrium; LV: Sol ventrikil; RA: Sag atrium; RV: Sag

ventrikdl.

yon sonrast dogum indiiklendi. Tam postnatal olarak
dogruland: (Sekil 2). Yenidogan baglangicta PGEL in-
fiizyonuyla ve ilk haftada duktal stent yerlesimi ile yone-
tildi. Hemodinamik yonetimdeki giiclik, 2 ay sonra
transaniiler yama ve arteryel kanalin kapatilmasi ile yari
diizeltici cerrahiyi gerekli kildi. Takip eden klinik insta-
bilite, aksesuar trikiispit kapak dokusunun rezeksiyonu,
sag ¢ikis yolunun modellenmesi ve VSD’nin kapatilmasi
ile 3. ayda diizeltici cerrahi gerekti. Hasta su an, yeterli
ventrikiler fonksiyon ile stabil sekilde ekstiibe edilmistir
ve yarik damak ameliyatin1 beklemektedir.

Tartisma

FT genellikle non-restriktif VSD ile seyretmekte-
dir. Nadir FT olgularinda interventrikiiler akss, etiyo-
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lojide en yaygin sekilde aksesuar trikiispit kapak doku-
suyla veya prolabe aortik kapak ya da membran6z hi-
pertrofik ventrikiiler septumdan kaynaklanan fibroz
doku ile tikanabilir.”” Bu akig kisitlamasi, suprasistemik
sag ventrikiiler basinca ve sonrasinda sag kalp yetmez-
ligine neden olabilir.” Aksesuar trikiispit kapak doku-
sunun, kritik pulmoner stenoz veya pulmoner atreziye
uzun siireli maruziyeti nedeniyle siirekli ventrikiiler ba-
sinctan kaynaklandigi ve VSD’nin obstriiksiyonu ile so-
nuglandigr distiniilmektedir. Faggian ve ark., iki akse-
suar doku tiiriinii mobilitesine gore tanimlamigtr: ha-
reketli ve sabit."” Olgumuzda da gériilen ilk tiir, ventri-
kiiler cikig yolunda yiizen parasiit benzeri yaprakeik
olarak tanimlanabilir ve ventrikiiler ¢ikis yolunu tikla-
yarak sub-aortik bolgeye dogru ¢ikinti yapabilir. Bildi-
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Sekil 2. Postnatal ultrason. (@) B modunda bes odacik gérinimunde septal defekt (*) ve kalinti triklspit kapak (ok). (b) Bes odacik gorinu-
munde ventrikiler septal defekt tGizerinden gortlen renkli Doppler akisi. LA: Sol atrium; LV: Sol ventrikl; RA: Sag atrium; RV: Sag ven-

trikdl.

gimiz kadariyla bu bulgular sadece postnatal olarak tes-
pit edilmis olup, %1.4 oraninda tahmini insidansa sa-
hiptir ve cerrahi mortaliteyi artirmanin yani sira FT°de
kardiyak konjestif kalp yetmezliginin nedenlerinden bi-
ri oldugu da diisiiniilmektedir" ve sag ventrikiiler yet-
mezlikten kagcinmak icin erken cerrahi gerektirir. Bu
lezyona yonelik preoperatif bilgilerin, cerrahi mortali-
teyi azaltmasi beklenmektedir.”

Sonuc

FT progresif bir rahatsizlik olabilir ve bu nedenle
periyodik takip gerektirir. F'1°de kardiyak disfonksiyo-
nun prenatal belirtileri halinde, kardiyak disfonksiyo-

nun altta yatan olasi nedeni olarak akig kisitlamasim
tespit ve karakterize etmek amaciyla detayli VSD mu-
ayenesi diistintilmelidir. Kardiyak disfonksiyon siddetli
ve yonetimi gii¢ olabileceginden ve genellikle planla-
nandan farkll cerrahi prosediirleri gerektirebilecegin-
den, ebeveynler ve neonatologlar uyarilmali ve dogum
tersiyer bir merkezde giivenceye alinmalidir.

Fon Destegi: Bu ¢alisma herhangi bir resmi, ticari ya da kar
amaci glitmeyen organizasyondan fon destegi almamugtir.

Etik Standartlara Uygunluk: Yazarlar bu makalede aragtirma
ve yaym etigine bagh kalindigim, Kisisel Verilerin Korunmasi
Kanunu’na ve fikir ve sanat eserleri igin gegerli telif haklar dii-
zenlemelerine uyuldugunu ve herhangi bir ¢ikar ¢cakigmasi bu-
lunmadigim belirtmistir.
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