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Sol atrial izomerizm, atrioventrikiiler kanal defekti, sistemik ve pulmoner vendz dondiis
anomalisi, unroofed koroner sinus , viseral situs inversus ve sol pektoral adale yoklugu
olan kompleks kardiyak anomalili 13 aylk erkek  hasta sunuldu. Bu taniar
ekokardiyografi ve kateter ile konuldu daha sonra operasyonda tam dogruland.

Anahtar kelimeler: atrival isomerism, heterotaxi, pulmoner vendz donds anomalisi,

A Case With Complex Atrial Isomerism And Left Pectoral Muscles Agenesia

A 13 month of age boy was diagnosed as left atrial isomerism, complete atrio-
ventricular canal defect, systemic and pulmonary venous return abnormalities, unroofea
coronary sinus, visceral situs inversus, and absence of left pectoral muscle.
Echocardiography and cardiac catheterisation revealed the multip/ abnormalities anc
surgery confirmed.
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Ege ve ark

Atrial izomerizm, aspleni (sag izomerizm) ve
polispleni (sol izomerizm) ile iliskili kardiyak
anomali olarak tanimlanir. Sag izomerizmli
hastalarin %79, sol izomerizmli hastalarin %61
kardiak yetmezlik ya da anoksi nedeniyle ilk yil
sonunda kaybedilirler.!

Atrial izomerizmde sistemik vendz donis,
pulmoner vendz donis anomalileri, Gniventri-
kiler atrioventrikiiler badlanti, cift ¢cikimli sag
ventrikdl, atrioventriliiler kanal ve atrial septal
defektler gibi kardiyak anomaliler yaninda poli-
spleni, aspleni ve viseral situs inversus gibi
gastrointestinal anomalilerle birlikte olabilir. Sol
atrial izomerizmde sistemik vendz doniis ano-
malileri daha sik gorilir ve genelllikle inferior
vena kavanin azigos veya hemiazigos seklinde
devamlihidi s6z konusudur.

Sol atrial izomerizm, atrioventrikiler kanal de-
fekti, sistemik ve pulmoner ven6éz dénis ano-
malisi, unroofed koroner sinus, viseral situs in-
versus ve sol pektoral adale yoklugu olan
kompleks kardiyak anomalili 13 aylik erkek
hasta sunuldu.

OLGU

Aglama, morarma ve gittigi doktor tarafindan
tespit edilen kalp Ufiirimi nedeniyle sevk edil-
digi pediatrik kardioloji kliniginde yapilan mua-
yenesinde; siyanoz, gelisme gerilidi, sol pekto-
ral adele yoklugu (Resim1) dinlemekle sternum
solunda 5/6 sistolik Gftiriim ve hepatomegali
saptandi. Ekokardiyografide; atrioventrikiiler
kanal defekti, tek atriyum, atrioventrikiiler ka-
pak yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon goz-
lendi. Yapilan kateterde; atrioventrikiiler kanal
defekti, interrupted vena kava inferior ve hemi-
azigos devamliligi ve sol superior vena cava
saptandi. Batin USG de situs inversus belirlen-
di.

Hasta operasyona alindi. Sol atrial isomerizm
gozlendi (Resim 2). Sol superior vena kava go-
riildii. Innominate ven hipoplazikti. Sol superior
vena kava ve inferior kavanin hemiazigoz de-
vami koroner sinisle iliskiliydi. Ayrica sol alt
pulmoner ven de bu bolgeye agiliyordu. Sag ve
sol sliperior vena kava ve hepatik ven kanile
edildi. Sag atriotomi yapildi tek bir odacik sek-
linde genis bir atriyal septal defekt vardi, septal
rim gelismemisti. Koroner siniis unroofed idi.
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Resim 2. Perikard agildiktan sonra sol atrial izome-
rizm gorilmektedir.

Sol atriumda sag pulmoner venlerin agilimi nor-
mal anatomik pozisyondaydi. Komplet atrio-
ventrikiiler kanal defekti mevcuttu. Vendz do-
niis problemi icin unroofed koroner siniiz agzi-
na gegici olarak kese dikisi konuldu. Sol pul-
moner venlerden gelen kan koroner aspiratérle
aspire edildi. Atriyoventrikiiler kanal defekti *
Double Patch” teknikle onarildi. Atriyoventrikii-
ler kontrol edildiginde kompetan oldugu gortl-
di. Unroofed koroner sinuse perikardial yama
ile tinel olusturuldu. Atriyal septal defekt peri-
kardial yama ile kapatildi. Onarim tamamlan-
diktan sonra koroner siniis agzindaki kese diki-
si alindidinda koroner siniisden doniisiin ¢ok az
oldugu goriildi ve sistemik venéz doniis azal-
masl oldu. Arastirldidinda sistemik vendz doé-
nis anomalileri ile sol alt pulmoner venin sol
atriumla koroner siniise multipl agikhdi tespit
edildi. Venéz doniis problemi igin parsiyel atri-
yal septal defekt birakilarak operasyon sonlan-
dinildi. Destekle pompadan cikildi. Postoperatif
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Kompleks Atrial Isomerizm ve Sol Pektoral Adale Yoklugu Olgusu

2. glin hasta yogdun bakimda diisiik kalp debisi
sonucu kaybedildi.

TARTISMA

Sol atrial izomerizm kardiak ve non kardiak
anomalilerle birlikte kompleks spektrum goste-
rir. Gilljam ve ark. 163 vakalik serilerinde has-
talarin %36’sinda ekstrakardiak defekt (biliyer
atresi, gastrointestinal sistem anomalileri),
%92'sinde interrupted inferior vena kava,
%>56'Inda anormal pulmoner venler, %49’unda
atrioventrikiler septal defekt, %28’inde pulmo-
ner atrezi ya da stenoz, %16'sinda aort koark-
tasyonu, %?7’'sinde atrioventrikiiler blok goriil-
digund bildirdiler. Sunulan olguda sol siiperior
ve inferior vena kava doénis anomalisi, pul-
moner vendz donls anomalisi, sistemik ve pul-
moner doniis anomalilerin ortak konneksiyonu,
unroofed koroner sinlis, komplet atrioventri-
kiler kanal defekti, viseral situs inversus gibi
¢ok sayida anomali kardiyak anomali yaninda
sol pektoral adale yoklugu da mevcuttu. OI-
guda ritim problemi yoktu. Hem kardiyak hem
de nonkardiyak anomaliler izomerizmli hasta-
larda yiiksek mortalite ile iligkili olabilir.> Ancak
saga gore sol atriyal izomerizmli hastalarda
survey daha uzundur ve ilave anomalilerin
cerrahi olarak diizeltiimesinde daha iyi sonuglar
alinabilmektedir.**

Sistemik ve pulmoner ven déniis anomalilerin-
de cerrahi islemler komplikedir. Onarimin ama-
i ekstra kardiyak baglantryr kesmek ve pulmo-
ner venler ile sistemik vendéz doniist intrakar-
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diyak olarak ayirmaktir.> Bu olguda anormal
sistemik ve sol alt pulmoner venéz dénisiin
birbirleriyle iliskili olarak unroofed koroner
sinlise ve ayni zamanda sol atriuma sol pul-
moner vendz acikliktan aciliyor oldugu operas-
yon sonunda farkedildiginden sistemik ve pul-
moner vendz donisin birbirinden tam ayrig-
tinlmasi yapilamadi. Innominate ven sol siipe-
rior vena kava donisiinde olacak obstriiktif bir
olayda drenaji saglamada yardimci olabilir.
Ancak olguda innominate ven hipoplazikti. Sol
atriyal izomerizmde mevcut ek kardiyak ano-
malilerin coklugu ve kompleksligi yapilacak
cerrahi onarimi gili¢ hale getirebilir. Kalp trans-
plantasyonu yiksek riskli hastalarda bir tedavi
secenegi olarak disundlebilir.! Bu olguda mev-
cut kardiyak anomaliler kompleks bir durumu
ve ayrica sol pektoral adale yoklugu ile birlikte
nadir bir anomaliyi olusturmaktaydi.
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