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Girifl
Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS), mitral atre-

zi, aortik atrezi, aortik stenoz ve aort koarktasyonunun
efllik edebilece¤i kalbin sol taraf›n›n yap›sal hipoplazisi

olarak tan›mlanmaktad›r.[1] Konjenital kalp hastal›klar›-
n›n %7-9’unu oluflturur.[2] Canl› do¤umlar›n %0.016 ila
0.036’s›nda izlenir.[3-6] Yaflam›n ilk haftas›nda kardiyak
kaynakl› ölümlerin %25’inden sorumludur.[7] Prenatal

Özet

Amaç: Bu çal›flman›n amac›, intrauterin dönemde  hipoplastik sol
kalp sendromu tan›s› alm›fl hastalar›n demografik verileri ile bir-
likte incelenmesidir.

Yöntem: Bu çal›flmada Haziran 2009 ve fiubat 2013 tarihleri ara-
s›nda Baflkent Üniversitesi Ankara ve Adana hastaneleri Perinato-
loji Bilim dal›na d›flar›dan refere veya takip edilen 29 gebe demog-
rafik verileri, tan› konulma haftalar›, efllik eden anomaliler ve ge-
beliklerin seyri aç›s›ndan de¤erlendirildi. 

Bulgular: Bu hastalardan sadece biri ikiz gebelikti. Üç gebelik yar-
d›mc› üreme teknikleri ile elde edilmiflti (%10.3). Efllik eden anoma-
liler incelendi¤inde; %27.6 (8/29) ek kardiyak anomali, %13.4 (4/29)
hidrops ve %10 (3/29) tek umblikal arter saptand›. 18-22 haftalar
aras› hastanemizde tan› alan 10 hasta (%34) terminasyonu seçmiflti.
Di¤er baflvuran hastalar ise geç dönem tan› alarak sadece do¤um
için refere edilmiflti. Bu bebeklerden do¤um sonras› 4’ü (%13.7)
opere olabilecek duruma gelebilirken halen yaflam›n› sürdüren 2
hastadan biri 2. operasyon ve di¤eri ise 3. operasyon için bekle-
mektedir. 

Sonuç: Hipoplastik sol kalp sendromunda do¤um sonras› operas-
yona gidebilme ve yaflam flans› ülkemiz flartlar›nda halen çok düflük
görünmektedir. Erken prenatal tan›, ailenin do¤ru bilgilendirilme-
si ve terminasyon karar› aç›s›ndan önemlidir.
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Abstract: Analysis of the patients diagnosed as
hypoplastic left heart syndrome at prenatal period
Objective: The aim of this study was to analyze patients together
with their demographic data who are diagnosed with hypoplastic left
heart syndrome at intrauterine period.

Methods: In this study, 29 pregnant women who were referred
from other centers to or followed-up in the Divisions of
Perinatology of Ankara and Adana hospitals of Baflkent University
between June 2009 and February 2013 were analyzed in terms of
their demographic data, diagnosis weeks, concomitant anomalies
and the progress of their pregnancies.

Results: Among these cases, there was only one twin pregnancy.
Three pregnancies were obtained by assisted reproductive technol-
ogy (10.3%). When concomitant anomalies were analyzed, addi-
tional cardiac anomaly was found as 27.6% (8/29), hydrops as 13.4%
(4/29) and single umbilical artery as 10% (2/29). Ten patients (34%)
who were diagnosed in our hospital between 18 and 22 weeks of ges-
tation preferred termination. Other patients were just referred to
our hospital for delivery by being diagnosed at late period. While 4
(13.7%) of these babies could be in a condition to be operated after
delivery, one of two surviving patients waited for second operation
and the other one waited for third operation.

Conclusion: In hypoplastic left heart syndrome, to be able to have
an operation and chance to survive after delivery seems still low in
our country. Early prenatal diagnosis is significant in terms of prop-
er briefing family and the decision for termination.

Keywords: Hypoplastic left heart, diagnosis, prognosis.
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tan› 18-24. gebelik haftalar›nda yap›lacak olan fetal eko-
kardiyografiye dayanmaktad›r.[8,9] Kalbin dört odac›k
görüntüsünde, endokardiyal fibroelastozisi olan küçük
globüler veya dar bir aral›k fleklinde izlenen ventrikül
saptanabilir.

Hastal›¤a çeflitli kromozomal hastal›klar (Turner
sendromu gibi) veya sendromlar da (Noonan sendro-
mu, Smith-Lemli-Opitz sendromu ve Holt-Oram sen-
dromu gibi) efllik edebilir.[10,11] Omfalosel, korpus kallo-
sum agenezisi, hidrops fetalis  gibi ekstrakardiyak ano-
maliler de gözlenebilir.[12] Beraberinde büyük arterlerin
transpozisyonu, atriyal izomerizm, total anormal pul-
moner venöz dönüfl anomalisi gibi ek kardiyak bozuk-
luklar izlenebilir (%7.5).[13] Günümüzde üç aflamal› seri
üniventriküler palyasyon ve kardiyak transplantasyon
gibi iki tedavi yaklafl›m› bulunmaktad›r.[14]

Bu çal›flmada intrauterin dönemde HSKS tan›s›
alan hastalar›n demografik verilerinin, tan› konulma
haftalar›n›n, efllik eden anomalilerin ve gebeliklerinin
seyrinin retrospektif olarak analiz edilmesi amaçlan-
m›flt›r.

Yöntem
Haziran 2009 ve fiubat 2013 tarihleri aras›nda Bafl-

kent Üniversitesi Ankara ve Adana hastaneleri Perinato-
loji Bilim Dal›nda d›flar›dan refere edilmifl veya takip
edilen 29 hastan›n demografik verileri, tan› konulma
haftalar›, efllik eden anomaliler ve gebeliklerin seyri aç›-
s›ndan gözden geçirildi. ‹statistiki veriler SPSS 16.0
program› (SPSS Inc., Chicago, IL, ABD) ile de¤erlendi-
rildi.

Bulgular
Annelerin %10.3’ü 35 yafl ve üzeriydi. Bu hastalar-

dan sadece biri ikiz gebelikti. Üç gebelik yard›mc› üre-
me teknikleri ile elde edilmiflti (%10.3). Efllik eden
anomaliler incelendi¤inde; %27.6 (8/29) ek kardiyak
anomaliler, %13.4 (4/29) hidrops ve %10 (3/29) tek
umblikal arter saptand›. Sadece bir hastada trizomi 21
vard›. On dokuz (%65.5) hastaya 18-24. gebelik hafta-
lar› aras›nda tan› konulmufltu ancak bu hastalardan
10’u (%34) gebeli¤in sonland›r›lmas›n› tercih etmiflti.
Di¤er baflvuran hastalar ise geç dönemde tan› alarak sa-
dece do¤um için refere edilmiflti. Bu bebeklerden do-
¤um sonras› 4’ü (%13.7) opere olurken, halen yaflam›-
n› sürdüren iki hastadan biri 2. operasyon ve di¤eri ise
3. operasyon için beklemektedir.

Tart›flma
Yaflam›n ilk haftas›nda kardiyak nedenli ölümlerin

%25’inden sorumlu olan HSKS için gebeli¤in devam›
veya terminasyon karar›nda erken tan› çok önemlidir.[7]

Optimal tan› 18-24. haftalar›nda fetal kalbin ultraso-
nografi ile de¤erlendirilmesi sonucu konulur. Kalbin
dört odac›k görüntüsünde, endokardiyal fibroelastozisi
olan küçük globüler veya dar bir aral›k fleklinde izlenen
ventrikül saptanabilir (fiekil 1).[8,9] Doppler ultrasonog-
rafi incelemesinde 4 odac›k görünümünde, sol ventri-
kül bofllu¤unun dolmad›¤› izlenebilir (fiekil 2), fora-
men ovaleden ters ak›m ve hatta mitral kapa¤›n displas-
tik oldu¤u durumlarda mitral yetmezli¤e ait ak›m izle-
nebilir.

HSKS ile birlikte büyük arterlerin transpozisyonu, 
atriyal izomerizm, total anormal pulmoner venöz dö-
nüfl anomalisi gibi ek kardiyak bozukluklar izlenebilir 
(%7.5).[13] Çal›flmam›zda 3 vakada ventriküler septal de-
fekt, 2 vakada triküspit yetmezli¤i, 2 vakada mitral dar-
l›k ve 1 vakada anormal pulmoner venöz dönüfl anoma-
lisi olmak üzere toplam 8 hastada (%25.7) ek kardiyak 
anomali saptanm›flt›r.

‹liflkili kromozomal ve ekstrakardiyak malformas-
yonlar›n prognoz üzerine olan olumsuz etkisinin aile ile
paylafl›lmas› gerekti¤i vurgulanmas› gereken bir nokta-
d›r.[15] Allen ve ark. 2005 y›l›nda yapt›klar› 176 vakal›k bir
çal›flmada tan› alan fetüslere (%22) karyotip analizi ya-
p›lm›flt›r. Bu hastalar›n %42’sinde kromozomal anomali
tespit etmifllerdir.[16] Çal›flmam›zda hipoplastik sol kalp
sendromuna efllik eden sadece bir vakada kromozomal
anomali olarak trizomi 21 saptand›. Schulz, RAF1 gen
mutasyonu kaynakl› Noonan sendromuna efllik eden bir
vaka yay›nlam›flt›r.[17]

Çal›flmam›zda 17 hastada %58.6 oran›nda ekstra-
kardiyak anomali (hidrops, tek umblikal arter gibi) sap-
tanm›flt›r. Literatürde korpus kallosum agenezisi, di-
yafram hernisi, omfalosel gibi ekstrakardiyak anomali
s›kl›¤› %12 ila 37 oran›nda bildirilmifltir.[7,12,18-21]

Gebeli¤ini devam ettirme karar› al›nan ve operas-
yon flans› yakalayan sadece dört hastam›z olmufltur
(%13.7). Bunlardan ikisi halen yaflamlar›n› devam ettir-
mekte ve müteakip operasyonlar›n› beklemektedirler.
Üç aflamal› olan bu operasyon sürecinde ilk basamak
Norwood operasyonudur. Bu operasyonda amaç siste-
mik ve pulmoner dolafl›m›n obstrükte olmadan denge-
li bir biçimde gerçekleflmesinin sa¤lanmas›d›r.[22]
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‹kinci basamak operasyon 4-6. aylarda yap›lan kava-
pulmoner flant oluflturma aflamas›d›r. Bu ifllem iki yön-
lü Glenn flant› olarak da adland›r›l›r, birinci basamakla
karfl›laflt›r›ld›¤›nda daha az riskli bir operasyondur ve
%96-99 baflar› oran›na sahiptir.[22] Bir hastam›z bu ope-
rasyon için haz›rlanmaktad›r.

Üçüncü basamak Fontan operasyonudur. Total ka-
vapulmoner ba¤lant› oluflturulmas› amaçlanmaktad›r.
Bu operasyondan sonra da mortalite oran› yaklafl›k %3-
4 olarak bildirilmifltir.[23]

On dört merkezde yap›lan bir çal›flmada, üçlü pal-
yasyon ve transplantasyon operasyonlar› için 1 y›ll›k
sa¤ kal›m oran› s›ras› ile %30-80 ile %5-90 aras›nda
de¤iflmektedir.[18] Kalp transplantasyonu palyasyon ya-
p›lan hastalarda her basamakta kurtar›c› rol alabilir.[24]

Eriflkin yafla ulaflma oran› halen %30’un alt›ndad›r.[13,25]

HSHK olan hastalarda ö¤renme güçlükleri, düflük
IQ seviyesi, hiperaktivite dikkat eksikli¤i gibi nörolojik
sorunlar görülebilir.[26-31]

Konjenital kalp hastal›¤› olan hastalarda do¤umda
dahi yap›sal ve fonksiyonel beyin anomalileri olabilir.
Bu durum muhtemelen kan ak›m›n›n beyin üzerine
olan de¤iflkenli¤inden kaynaklanmakta ve konjenital
kalp hastal›¤›n›n tipine göre de de¤iflmektedir.[32-37] Nö-
rolojik geliflimdeki ve uzun dönem yaflam prognozun-
daki belirsizlikler ebeveynlerin fetus üzerindeki nihai
karar›n› etkilemektedir.[38]

Szwast ve ark. hipoplastik sol kalp sendromlu fetus-
lar›n 3. trimesterde beyin kan ak›m›n› sürdürebilmek
için serebrovasküler direnci azaltt›klar›n› tespit etmifl-
lerdir.[39] Ailelere verilen bilgiler, ailelerin beklentileri
ve gebeli¤in seyri aç›s›ndan önemli bilgiler yans›tmak-
tad›r. Tibballs ve ark. gebelikte prenatal tan› alan has-
talarda cerrahi tedaviyi seçme oran›n›n, postnatal tan›
alanlara göre daha fazla oldu¤unu belirtmifllerdir  (%94
ve %47).[32]

Gebeli¤in sonland›r›lmas›, ailenin hastal›k hakk›nda
bilgilendirilmesi, terminasyon, gebeli¤in devam› ve ile-
ride karfl›laflabilecekleri problemler aç›s›ndan önem ka-
zanmaktad›r. ‹ki yüz on bir hipoplastik sol kalp sen-
dromlu fetüsü olan aile ankete kat›lm›flt›r. Bunlar›n
içinden %65’i tan›y› prenatal dönemde alm›fl olup
%34’ü gebeli¤in sonland›r›lmas› karar›n› vermifltir.
Daha sonraki görüflmelerde ebeveynlere tekrar termi-
nasyonun anlat›lmas›, ailelerin fetüsün yaflam› ile ilgili
iyimser düflüncelerini belirgin derecede azaltm›flt›r.

Ebeveynlerden %22’si gebeli¤in sonland›r›lmas› için
hekimlerinden bir bask› hissettiklerini bildirmifllerdir.
%38 hasta ikinci bir seçenek aram›fl ve %69’u da yeni
bir hekim seçmek için farkl› kiflilerle görüflmüfllerdir.[40]

fiekil 1. Sol ventrikül hipoplazisinin 2D ultrasonografik görüntüsü.

fiekil 2. Doppler ultrasonografide sa¤ ventrikülde ak›m izlenirken
sol ventrikülde ak›m›n olmad›¤› görülmektedir. [Bu flekil,
derginin www.perinataldergi.com adresindeki çevirimiçi sü-
rümünde renkli görülebilir.]

Sa¤ ventrikül

Sol ventrikül

Sa¤ ventrikül

Sol ventrikül
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Sonuç
Sonuç olarak HSKS günümüzün geliflen teknolojisi-

nin sa¤lad›¤› avantajlarla 18-24. haftalarda kolayl›kla ta-
n› alabilmektedir. Ebeveynlere prenatal olarak sunulacak
tan› olana¤› ile ailelerin fetuslar›n›n prognozu ile ilgili
karar verme olanaklar›, postnatal döneme göre daha ra-
hat olacakt›r. Tedavi modalitelerinin geliflmesine ra¤-
men efllik eden ekstrakardiyak, ek kardiyak, karyotip
anomalileri ve uzun bir süreç alan operasyonlar ailelerin
fetusun prognozu ile karar almas›nda etkili olacakt›r. Bu
durum ülkemiz için halen erken tan›n›n önemini bir da-
ha vurgulamaktad›r.    

Ç›kar Çak›flmas›: Ç›kar çak›flmas› bulunmad›¤› belirtilmifltir.
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