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Abstract

Double outlet right ventricle (DORV) is an uncommon congenital heart disease with
symptomatic at early age. It is a ventricle-arterial connection anomaly that is defined
originated from the right ventricle to the pulmonary artery and aorta by morphologically.
Anomaly is accompanied usually ventricular septal defect (VSD) and pulmonary stenosis. A
variety of clinical findings may present according to congenital cardiac anomalies with
accompanying. Pre-pregnancy care is important at least as pregnancy care. The aim of it is to
identify risk factors that are present before pregnancy, to provide information and medical
support, and to provide to begin after under control of these risk factors to the pregnancy. In
this article, a case who applied to take pre-conception counselling and previously unaware of
presented a life threatening cardiac anomaly that is rarely seen will be presented.
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Ozet

Cift ¢tkimli sag ventrikiil (CCSV) sik rastlanmayan, erken yaslarda semptomatik olan bir
konjenital kalp hastaligidir. Pulmoner arter ve aortun morfolojik olarak sag ventrikiilden
koken almast olarak tamimlanan ventrikiilo-arteryel baglanti anomalisidir. Anomaliye
genellikle ventrikiiler septal defekt (VSD) ve pulmoner stenoz eslik eder. Eslik eden konjenital
kardiyak anomalilere gore cesitli klinik bulgular verebilir. Gebelik oncesi bakim, en az
gebelik bakimi kadar onemlidir. Amag¢ anne adayinin gebe kalmadan dnce mevcut risk
faktorlerini belirlemek, tibbi destek ve bilgi vermek ve anne adayimin bu risk faktérleri kontrol
altina alindiktan sonra gebelige baslamasint saglamaktir. Bu yazida gebelik oncesi
danismanlik ve bakim almak iizere basvuran ve daha once gebelik acisindan hayati tehlike
olusturan bir kalp anomalisi oldugundan habersiz bir olgu nadir goriildiigiinden
sunulacaktir.
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Giris

Cift ¢cikimh sag ventrikiill (CCSV) embriyogenez sathasinda ortaya cikan %80 prematiire
dogumlarla ve az oranda trizomi 18 ile iligkili oldugu diisliniilen vaskiiler malpozisyonun
goriildiigli nadir bir anomalidir. CCSV anomalisine 100000 dogumda 9 oraninda
rastlanmaktadir [1]. Klinik ve laboratuvar bulgular1 ventrikiiler septal defektin (VSD) ve
pulmoner stenozun varligina ve derecesine baghdir [2,3]. Cift ¢ikimli sag ventrikiile eslik
eden VSD’nin tipi; biiyiik damarlarla iligkisi bakimindan subaortik, subpulmoner, ¢ift iliskili
(double commited) ve iliskisiz (noncommited) VSD olmak {izere dort gruptur. Bunlardan en
sik subaortik VSD, sonra subpulmoner VSD goriilir ve CCSV ile subpulmoner VSD
beraberligine Taussig-Bing anomalisi adi verilir. Bu yerlesim yerleri 6zellikle cerrahi
operasyonlar1 planlama ag¢isindan biiylik 6nem tagimaktadir [1,4]. Gebelik 6ncesi bakim, en az
gebelik bakimi kadar onemlidir. Ama¢ anne adaymnin gebe kalmadan once mevcut risk
faktorlerini belirlemek, tibbi destek ve bilgi vermek ve anne adaymin bu risk faktorleri
kontrol altina alindiktan sonra gebelige baslamasini1 saglamaktir (5). Burada gebelik 6ncesi
danismanlik ve bakim almak {izere basvuran ve daha dnce gebelik acisindan hayati tehlike
olusturan bir konjenital kalp anomalisi oldugundan habersiz olan bir olgu nadir

goriildiiglinden ve gebelik dncesi bakimin 6nemini vurgulamak acisindan sunulacaktir.
Olgu

32 yasinda 7 yillik evli kadin hasta; gebelik istegi ve nefes darlig1 nedeniyle aile hekimligi
poliklinigine bagvurdu. Nefes darlig1 sikayetinin disinda, oncesinde gebelikleri diistikle
hastanin sik sik akciger enfeksiyonu gecirdigi anlasildi. Muayenesinde hastanin hafif
siyanozu, tim odaklarda var olan ve mezokardiyak odakta daha belirgin duyulan 3/6
siddetinde pansistolik iiflirlimii mevcuttu, kalp tepe atimi 135 atim/dakika, tansiyonu 110/70
mm/Hg idi. Diger sistemlerin muayenesi dogaldi. Hasta gogiis hastaliklar1 ve kardiyoloji
polikliniklerine yonlendirildi. Burada siyanoz etiyolojisi arastirilmak {izere bakilan arteriyel
kan gazlarinda; pH: 7.42, PCO,: 48 mmHg, PO,: 58 mmHg, HCO3: 22 fl, SO,: %64 oldugu,
tam kan sayiminda; WBC: 12500, NEU: 8100, RBC: 6.57X106, HGB: 20.6, HCT: 62.5, PLT:
181000 ve INR: 1.09 oldugu 6grenildi. Bakilan diger biyokimyasal ve hormonal parametreler

normal degerlerinde idi. Hastanin ekokardiyografi incelemesinde ventrikiil septal defekt ile
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birlikte ¢ift ¢cikish sag ventrikiil, biliyiik arterlerin malpozisyonu ve pulmoner stenoz izlendi.
Taninin  dogrulanmasi i¢in multidedektéor koroner BT anjiografi yapildi. Yapilan
multidedektor koroner BT anjiografide ise aortun O6nde pulmoner arterin arkada izlenmis
oldugu, biiyiik damar malpozisyonu ile 2.5 cm’lik VSD’nin ve infindubuler pulmoner
stenozun var oldugu ve goriintiilerin ¢ift ¢ikimh sag ventrikiille uyumlu oldugu 6grenildi
(Resim 1la, 1b, 1c, 1d). Olgu aldigt CCSV tanisiyla kalp-damar cerrahisi klinigine
yonlendirilerek opere oldu. Hastaya operasyon sonrasinda aile hekimligi ve kardiyoloji
tarafindan diizenli takipler Onerildi. Hastaya gebelikten korunmak i¢in aile planlamasi

danismanligi verildi.

Resim 1b Resim 1d
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Tartisma

Gebelik oncesi bakimda amag¢ anne adayimin gebe kalmadan once mevcut risk faktorlerini
belirlemek, tibbi destek ve bilgi vermek ve anne adaymin bu risk faktorleri kontrol altina
alindiktan sonra gebelige baslamasini saglamaktir [5]. Burada gebelik 6ncesi bakim almak
iizereyken yakalanan ve daha once teshis edilmeyen konjenital kalp hastaligi mevcut olan ve
bu durum gebelik agisindan mortal olan bir olgu sunulmustur. CCSV olan hastalarda
pulmoner arter stenozu, stenozun derecesi, VSD’nin pozisyonu ve biiyiik arterlerle olan
iligkisi, biiyiik arterlerin birbirleri ile olan iligkileri, koroner arter anatomisi, aortada ¢ikim
darlig, trikiispid-pulmoner annulus mesafesi ve eslik eden kardiyak lezyonlarin varligi klinigi
belirleme ve cerrahi planlama agisindan 6nemlidir [4,6]. Bu amacla operasyon Oncesinde
olgumuzda oldugu gibi hastalarin ayrintili kardiyovaskiiler goriintiillemesinin yapilmasi

gerekmektedir.

CCSV olgularinda genellikle pulmoner kan akiminda artigla birlikte sag ventrikiilde
dilatasyon goriiliir. Ayrica siyanozla birlikte konjestif kalp yetmezligi bulgular1 ve interstisyel
pulmoner 6dem zemininde gelisen tekrarlayan akciger enfeksiyonlari sik gdzlenen klinik
durumlardir [7]. Bizim olgumuzda da anamnezin derinlestirilmesiyle sik sik akciger
enfeksiyonlarindan yakinma 6ykiisii oldugu goriilmiistii. CCSV’de erken donemde akciger
komplians1 azalacagindan solunum is giicli artar ve bunun i¢in harcanan enerji ¢ok fazla
olacagindan sistemik kan akimi azalir ve bliylime gelisme geriligi olur. Pulmoner stenoz eslik
ediyorsa; tipki fallot tetralojisinde oldugu gibi hayatin ilk iki ayinda konjestif kalp yetersizligi
ve siyanoz eslik eder [8]. Bizim olgumuzun pulmoner stenozu mevcuttu ve hayatinin erken
donemlerinden itibaren siyanotik oldugu 6grenildi. Bagvurdugunda da akciger kompliansinin
azalmasina bagli nefes darlig1 sikayeti mevcuttu. Bize bagvurana kadar hastanin siyanozu
disinda baska bir sikayeti olmadigindan herhangi bir saglik kurulusuna basvurmadigi,
tekrarlayan diigiiklerinin olmasinin aslinda hayat kurtarici oldugu ortaya ¢ikmaktaydi. Aksi
takdirde gebelik gibi asir1 voliim yiikiine maruz kalmak konjenital kalp hastasi oldugunu

bilmeyen hastanin 6liimiine yol acabilirdi.

CCSV olan hastalarda eslik eden komponent ve anomaliye gore operasyon Onerilmektedir [1].
Olgumuza da kalp damar cerrahisi klinigi tarafindan operasyon planlandi, ancak sonrasinda

gebelik hala yiiksek risk tasiyacagindan aile hekimligi ve kardiyoloji klinikleri tarafindan
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diizenli araliklarla takip edilmesi Onerildi. Literatiirde CCSV olgularinin beklenen ortalama
yasam siirelerinin eslik eden kardiyak lezyona bagli olarak degismekle birlikte zamaninda
opere edilmeleri halinde genellikle yiliksek oldugu bildirilmektedir [9]. Ayrica CCSV
olgularinin gebeliklerinin problemsiz de gegebilecegi, saglikli canli dogum da yapabilecegi
belirtilse de olgularin c¢ogunda spontan diisiik, erken dogum, preeklampsi, infantlarda
intrauterin gelisme geriligi ve konjenital kalp hastaligi oldugu bildirilmistir [10]. Her ne kadar
olgumuz bize gebelik Oncesi danigmanlik i¢in bagvurmus olsa da, gebelik yiiksek riskli
olacagindan onerilmemistir. Olgumuzda oldugu gibi nadir goriilen bir konjenital kalp hastalig1
olan CCSV, bazen ileri yaglara kadar tan1 konmadan devam ederken; hastanin bu durumu fark
etmeden gebe kalmasi hayati tehlike arz ettiginden aile hekimligi uygulamalarinda gebelik

oncesi danigmanlik ve takibin ne kadar 6nemli ve hayat kurtarici olabilecegi goriilmektedir.
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