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OZET: Hipoplastik sol kalp sendromu obstruktif kalp lezyonlan, gelismemis sol ventrikiiler
kavite, valviiler ve aortik anomaliler ile karekterize konjenital kalp hastahinidir. Bu makalede 4
giinliik erkek bir bebek otopsisinde meveut hipoplastik sol kalp sendromu sunuldu.

SUMMARY: Hipoplastic left heart syndrome: Hipoplastic left heart syndrome is a congenital
heart disease characterized with obstructive heart lesions, undeveloped left ventriculer cavity,
valvular and aortic anomalies. In this article we presented an autopsy case with hypoplastic left
heart syndrome in a boy of 4 day-old.

GIRIS

Hipoplastik sol kalp sendromu, sol kalp obstruktif lezyonlar, geligmemis
sol ventrikuler bosluk, aort ve mitral valv atrezisi, gikan aort ve aort kavsi hipoplazi-
si gibi bulgularn kapsayan bir hastaliktir(* * © 7).

Bu sendrom ilk kez 1952'de Lev tarafindan tarif edilmigtir. Daha sonra
Neonan ve Nadas tarafindan siniflandiniimistir (°).

Konjenital kardiovaskuler anomaliler erken ¢ocukluk ¢agl olumlerinde
onemli etkendirler. Hipoplastik sol kalp sendromu da bu nedenle konjestif kalp
yetmezligi ve 6lime sebep olan 6nemli bir kardiovaskiler anomalidir (7).
Gorulme sikh@! konjenital kalp hastaliklari arasinda % 1 - % 4 arasinda degisen
degerlerde bulunmaktadir (°).

Yeni dogan ve erken gocukluk ¢aginda konjenital kalp hastaligina bagl
olumlerde % 22 ye varan bir orani isgal edebilmektedir (*). Yenidogan dénemi
kalp hastaliklarinin varligi ve niteliginin saptanmasi son derece guctur. Bu
nedenle siklikla nekropsiler ile sendrom varligi saptanabilmektedir. Hayatin
ilk haftasindaki konjenital kalp hastaligina bagh élimlerin % 25 ini teskil eder
(°). Vakalarda belirgin siyanoz ve solunum guclugu vardir ve bundan dolay!
¢ogunlukla respiratuar distres veya pnémoni tanisi alirlar (7).

Hipoplastik sol kalp sendromunda kardiovaskuler anomalilerin yanisira
kas-iskelet, gastrointestinal sistem, Uriuner ve santral sinir sistem anomalileri
de izlenebilir.

Familyal bulunus nadirdir. Ancak ailelerde diabet ve abortus hikayeleri
bulunur (%).

Sendromda kalp genellikle buyuktir. Foramen ovale agik olabilir ve 6zel-
likle mitral valv atrezisi varsa gorulur, ve de sag-sol sant saglar (°).

Sag atrium ve sag ventrikul hipertrofik ve genislemistir. Patent duktus
arteriosus (PDA), genis bir sekilde mevcut olup, arkus aortaya baglanmistir.

Sol atrium normal veya hipoplastik olabilecegi gibi mitral valv hipoplastik
veya atretik olabilir. Sol ventrikller kavite klguk olup duvari saga gére daha
ince izlenebilir. Aortik valv atretiktir. Cikan aorta dardir. Koronerler arkus
aortadan, pulmoner arter baslangici ve aort baslangicindan ¢ikabilir.

Mikroskobilerinde endokardial fibroelastozis ve myokardium kalsifikas-
yonu izlenebilir (').
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Hastalarda hiperaktif kalp, siyanotik gelisim konjestif kalp yetmezligi
bulgularn gorulur. Pulmoner ven6z dolgunluk artar. Tani anjiokardiografi ile
konulur (®-7).

OLGU

4 gunluk erkek bebek. Ailenin ilk ¢cocugu olup anne-baba akrabaligi
yoktur. Dogumdan hemen sonra siyanoz, tasikardi (160/dk), takipne (80 dk)
ve ekspiratuar tipde solunum distresi ortaya ¢ikmis. Periferik vazodilatasyon
gorulmus.

Anne hamileligi normal seyretmis, ancak toxoplasmatitrasyon testi 1/256
da daimi misbet bulunmus. Hamileligin 4. ayindan itibaren devamli Rovami-
cin kullanmis. Dogum zamaninda ve normal olmustur. Bebegin kalp ve akci-
ger sesleri tabii bulunmus. EKG'de V -V .-V, derivasyonlarinda QRS kompleksi
ylOkselmesi seklinde sol ventrikll hipertrofisi bulgular gordlmauistur. Akciger
grafisinde kalpte total buyime mevcuttur. Diger sistem bulgular normaldir.

Sag A

VKI

Sekil 1: Hipoplastik sol kalb
sendromu vakasinda kalbin ve
biiyiik damarlarin sematik
diagrami.
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Otopsi bulgulan: (OT- 25/84)

Makroskobik olarak santral sinir sistemi normal bulunmustur. Kalbin nor-
mal yerinde ve pozisyonunda oldugu ancak sol ventrikulun ¢ikan aort ve aort
kavsinin hipoplastik oldugu géruldl. Transpozisyon yoktu. Duktus arteriosus
botalli genis, foramen ovale dar bir pencere seklinde agikti. Pulmoner arter
sag ventrikulin hemen uzerinde duktus arteriosus botalliile birlestikten sonra
ikiye ayrilmaktaydi, inen aorta normaldi. Sol ventrikll cidari normalden biraz
kalin (0,7 cm), sag ventrikil genislemis ve cidar kalinhgi 0,4 cm kadardi. Sol
ventrikul endokardinda beyaz renkte kalinlagsma, mitral ve aort kapaklarinda
daralma mevcuttu. Atriumlar, aort kavsinden ¢gikan damarlar ve koroner arter-
ler normaldi. Akcigerler gri-pembe renkte ve hafif kivamli idi. Batin organlari
normal yerlerinde olup, karaciger hafif blyuk ve sari-kahve renkte bulundu.
Diger organlarda makropatoloji izlenmedi.

Mikroskobik incelemede; kalpde endokardial fibroelastozis, akcigerlerde
staz bulgulari, karacigerde yaglanma, pankreasta subakut interstisyel pankre-
atit hali goruldl. Dalak ve bébrek konjesyone, timus ve surrenaller normaldi.

Olum sebebi hipoplastik sol kalp sendromuna bagh ve 4 ginde gelisen
akcigerlerde stazla karakterli kalp yetmezligi olarak bildirildi (Resim 1-2)
(Sekil-1).

Resim I: Hipoplastik sol kalb
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Resim 2: Otopsi olgusunun akciger radyogrami

TARTISMA

Hipoplastik sol kalp sendromunun agir ve hafif formlari vardir. Agir
formda mitral atrezi, yarik seklinde kuguk sol ventrikuler kavite, atretik kiguk
aort bulunur. Hafif formda mitral valv hipoplazik olup sol ventrikul normale
yakindir, aortik valv atretik veya hipoplastiktir (°). Sundugumuz olgu mitral
atrezi, kUgUk ventrikller kavite, dar ve kuguk aortanin bulunusu nedeniyle agir
forma uymaktadir.

Hipoplastik sol kalp sendromu vakalarinin % 8'inde mitral valv atrezisi, %
75'inde aort valv atrezisi saptanmistir. Mitral valv atrezisi oldugunda foramen
ovale agik olmaktadir (°). Olgumuzda mitral valv hipoplastik olup aort valvde
hafif stenozis mevcuttur. Foramen ovale agiktir. Sendromda % 29 olguda sol
ventrikul idantifiye edilemeyecek kadar kuguktir veya idantifiye edilemez ().
Olgumuzda ventrikil kavitesi son derece kuguktir ancak identifiye edilebil-
mektedir. Sol ventrikil duvar kalinhgr 7 mm. kadardir.

Cikan aorta sendromda dar olarak bulunmaktadir. Olgumuzda gikan
aorta hem dar hem kisadir. Ayrica arkus aorta da son derece dardir ve patent
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duktus arteriosus ile birlesme yerinden itibaren asin genislemekte ve sonra
inen aort normal genisligine ulagsmaktadir. Koroner arterlerin ¢ikis anomalileri
sendromda sik gorulirse de, olgumuzda normal ¢ikis mevcuttur. Hipoplastik
sol kalp sendromunda lezyonlarin ayirici tanisinda respiratuar bozukluklar,
buyuk damar transpozisyonlari, anormal pulmonerven6z dénus ve diger yeni
dogan kalp yetmezligi anomalileri disinulebilinir.

Tedavide sistemik pulmoner santi saglayacak genis atrial septal defekt
yaratiilmasi uygulanabilir.
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