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OGRENME HEDEFLERI

= Normal kardiyak anatominin bilinmesi

m Konjenital kalp hastaliklarinin goértntule-
mesinde kardiyak MR incelemenin yerinin
anlasiimasi

m Sik karsilasilan konjenital kalp hastaliklarin-
da izlenen yapisal ve fonksiyonel degisiklik-
lerin 6grenilmesi

m Patolojiye spesifik gortntuleme sekanslari
ve planlarinin é6grenilmesi
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GiRiS

Konjenital kalp hastaliklar1 (KKH),dogumsal
yapisal anomalilerin en sik sebebi olup yillik
canli dogumlarin yaklasik %1’inde goriliir [ 1].
Cok genis bir spektrumu bulunan bu patolojile-
rin bir kismu hemen dogumdan itibaren bulgu
verirken diger bir kismu ise yetigkin donemine
kadar bulgu vermeyebilir. Hatta bazi olgularda
higbir bulgu ortaya ¢ikmayabilir. Ozellikle ya-
pisal degisikliklerin 6n planda oldugu olgular
prenatal olarak yapilan ekokardiyografik go-
riintiilemede tan1 alabilmektedir [2]. Bununla
birlikte dogum sonrasinda siyanozun bagini
cektigi semptomlarin ortaya ¢ikisi ile transto-
rasik ve transozefageal ekokardiyografi (TTE
ve TOE) tamda ilk basvurulan tetkikler olarak
kargimiza cikmaktadir [3, 4]. Degerli bilgi-
ler vermekle birlikte ¢cogu zaman bu tetkikler
ozellikle morfolojik ve fonksiyonel degerlen-
dirme anlaminda yetersiz kalabilmektedir. Bu
durum olgularin optimal degerlendirmelerinin

yapilmast ve olasi bir tedavi planinin dogru
sekilde ortaya konulmasi agisindan ek ve ileri
tetkiklere olan ihtiyaci ortaya ¢ikarmistir. Man-
yetik Rezonans Gorilintiileme (MRG); iyonizan
radyasyon i¢germemesi, invaziv olmamasi, kar-
diyovaskiiler anatomiyi detayl bir sekilde orta-
ya koymasi, etkili doku karakterizasyonlarinin
yapilabilmesi, kardiyak fonksiyonlar ve akim
bilgilerine ait ileri degerlendirmelerin net ve
detayli yapilabilmesi noktalari ile bu ihtiyaci
karsilayabilecek en 6nemli goriintiilleme tekni-
gi olarak 6ne ¢ikmaktadir [5, 6].

Konjenital kalp hastaliklarinin tanisinda; ya-
pisal ve fonksiyonel degisiklikleri bilinmesinin
yaninda bu degisiklikleri biitiin 6zellikleriyle
dogru bir bigimde ortaya koyabilecek patoloji-
ye spesifik MR goriintiilerini elde etmek ve yo-
rumlamak ayr1 bir 6nem tagimaktadir. Bu der-
lemenin amaci; KKH’lar igerisinde, 6zellikle
klinik bulgu veren, gorece olarak sik karsila-
silan ve bilinen patolojileri MR goriintiileme
ozellikleri tizerinden aktarmaktir.
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KARDIYAK ANATOMIi

Konjenital kalp hastaliklarinin tanisal deger-
lendirmesinde en temel nokta 6nce normal kar-
diyak anatominin net bir sekilde anlagilmasidir.
Zira normal kardiyak anatomi ve segmentas-
yonun bilinmesi ve goriintiilerdeki normal dis1
ozelliklerinin ortaya konulmasi degerlendirme-
de ilk yapilmas1 gereken basamaktir. Yaklagik
45 sene 6nce Van Praagh tarafindan olusturu-
lan basit segmental analiz yaklasim konsepti
zaman igerisinde gelistirilmis olup gliniimiizde
de kullanilmaktadir [7-9]. Bu degerlendirme
basit¢e 3 basamakta yapilmaktadir.

1.Basamak: Viseroatrial Durumun
(Situs) Degerlendirilmesi

Isminden de anlasilacag gibi atriyumlar ve
komsulugundaki organlarin degerlendirilmesi
basamagi olup 3 farkli durumu igerir: Situs so-
litus, Situs inversus ve Situs ambiguus.

Bu basamakta ilk degerlendirme karaciger,
dalak ve mide temelinde viseral organlarin yer-
lerinin belirlenmesidir [ 10]. Diger basamak ise
gerek bronkovaskiiler dallanma ve pulmoner
lobar anatomi gerekse atrial apendikslerin mor-
folojik yapilarina gore sag ve sol atriyal ayrimin

Resim 1. Uc loblu sag akcigerin géstergesi olarak
erken ayrilan Gst lob bronsunun varhigi

yapilmasidir. Erken ayrilan iist lob bronsunun
tespit edildigi tarafta li¢ loblu sag akcigerin var-
1181 s6z konusudur (Resim 1). Atriumlarin ayri-
minda atrial apendiksler 6zellikle degerlendiril-
melidir. Bilindigi iizere sol atrial apendiks daha
dar ve parmaksi bir sekil olusturacak bigcimde
tiibiiler uzanim gosterirken sag atrial apendiks
daha genis ve liggenimsi sekillidir (Resim 2)
[11]. Ancak atrial apendikslerin goriintiilerinin
degerlendirilemedigi durumlarda “venoatrial
uyum kural1” devreye girer ve vena kava inferi-
or’un drene oldugu yap1 morfolojik sag atriyum
olarak kabul edilir [12]. Bununla birlikte vena
kava siiperiorun sol hemitoraksta bulunabile-
cegi ya da sol superior vena kavanin persiste
olabilecegi ve bu venlerin direkt olarak ya da
koroner siniis ile sag atriuma drene olacaklari
unutulmamalidir. Bundan sonraki asama artik
bulgularin bir araya getirilmesi ve viseroatri-
yal durumun belirlenmesidir. Sag atriyum ve
karacigerin biiylik olan lobu hastanin saginda;
mide, dalak ve sol atriyum hastanin solunda ise
diger bir deyisle biitiin yapilar olmasi1 gereken
yerde ise situs solitus olarak kabul edilir. Bunun
ayna hayali olarak tam tersi oldugu durum situs
inversus olarak isimlendirilir. Her iki durumun
ozelliklerini de degisken olarak tagiyan durum
ise situs ambiguus’dur [13].

Resim 2. Aksiyel MR gérinttde daha ince tubu-
ler ve parmaksi gértntade sol atriyal apendiks
(ok) ve daha genis tabanli sag atriyal apendiks
(ok basi) gorulmekte



Atriyal izomerizim

Ayni anda her iki atriyumunda benzer mor-
folojik ozelliklere sahip olmasi ve eslik eden
ek bulgular ve temelinde baglant1 problemleri-
nin oldugu KKH sekli olarak kabul edilmekte-
dir. Her iki atriyumdaki apendiksin sol atriyal
apendiks ozelliklerini gosterdigi ve bilateral
iki loblu sol akciger ve ge¢ dallanma gosteren
sol ana brong varligi sol atriyal izomerizm ola-
rak adlandirilir. Her iki atriyumun sag atriyal
apendiks ozelliklerini gosterdigi ve eslik eden
bilateral {i¢ loblu sag akciger ve erken dallan-
ma gosteren sag ana brong varligi ise sag atri-
yal izomerizm olarak adlandirilir. Tipik olarak
her iki ana brons sag atriyal izomerizmde kisa,
sol atriyal izomerizmde ise uzun olarak izlenir
[14]. Atriyal izomerizme siklikla heterotaksi
sendromlar1 eslik etmektedir [15].

2. Basamak: Ventrikiiler
Oryantasyonun Belirlenmesi

Kardiyovaskiiler ~embriyolojik  gelisimin
normal olarak tamamlandigi durumlarda sag
ventrikiil sol ventrikiiliin saginda yer alir ve
bu durum D-Loop oryantasyon olarak bili-
nir. Morfolojik sol ventrikiiliin, morfolojik
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sag ventrikiil saginda yer almasi durumunda
ise L-Loop oryantasyondan bahsedilir [16].
Buradan da anlagilacagi iizere ventrikiiler or-
yantasyonun belirlenmesi i¢in dncelikli olarak
ventrikiillerin tanimlanmas1 gerekmektedir.
Ventrikiillerin tanimlanmasi en basit olarak
ventrikiillerin intrensek Ozelliklerine (septal
ylizeylerin durumu, trabekiilasyon o6zellikle-
11, papiller adelelerin yapisma ozellikleri, AV
kapaklarin sekli gibi...) gore yapilir. Kaba in-
ternal trabekiilasyonu olan, serbest duvardan
septal ylize uzanan moderatdr bant bulunan,
serbest duvar ve septumdan orjinli papiller kas-
lar1 bulunan ventrikiil morfolojik sag ventrikiil
olarak belirlenir. Morfolojik sol ventrikiilde ise
trabekiilasyonlar daha ince, septal yiizey daha
diiz, papiller kaslar ise serbest duvar orjinlidir.
Kapaklar ile ventrikiil aras1 oryantasyonun bo-
zulmadig, ¢ kiispisli yapida ve daha distale
orjin gosteren trikiispid kapagin morfolojik sag
ventrikiil tarafinda, iki kiispisli mitral kapagin
morfolojik sol ventrikiil tarafinda olacagi unu-
tulmamalhdir. Kalp bazisinden apekse dogru
olan eksene gore; levokardi, mezokardi ya da
dekstrokardi, sternuma olan pozisyonuna gore
ise levopozisyon, dekstropozisyon ya da mezo-
pozisyon seklinde isimlendirmeler yapilir (Re-
sim 3) [11, 12].

Resim 3. A, B. Sine (A) ve HASTE (B) goéruntulerde kaba trabekulasyonlari olan, moderatdr bant (ok)
iceren morfolojik sag ventrikil ve septal ylzeyi daha diz sol ventrikil gértlmekte. Morfolojik sag
ventrikil sol ventrikdlin saginda yer almaktadir. Ancak kalbin pozisyonu sternuma gére orta hat-
tadir (Mezopozisyon)
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Resim 4. Ardisik HASTE gorintulerde; kaba trabekulasyonlari olan, serbest duvardan septal ylze
uzanan moderatér bant bulunan morfolojik sag ventrikal gérilmekte (*). Ayrica morfolojik sag
ventriklden orjin alan aort (ok) pulmoner arterin (ok basi) solunda ve daha éniinde seyir géster-
mekte. Bulgular L-Loop transpozisyon ile uyumludur

3. Basamak: Buytik Arterlerin Pozisyon
ve Orjinlerinin Belirlenmesi

Embriyolojik gelisim esnasinda biiyiik arter-
ler saat yoniiniin tersine dogru yaklagik 150°
lik dekstrorotasyon yaparlar. Bu doniisiin nor-
mal olarak tamamlandigi durumlarda anatomik
olarak pulmoner kapak aort kapaginin anteri-
orunda ve solunda yer alir [17]. Embriyolojik
gelisimin herhangi bir sathasindaki duraklama
durumlarinda ise biiyiik arterlerin transpozis-
yonu (D-Loop ve L-Loop), malpozisyonu ile
¢ift cikiml sag ve sol ventrikiil ile uyumlu pa-
tolojik morfolojiler olusur (Resim 4).

Temel 3 basamagin degerlendirilmesinden
sonra atriyoventrikiiler baglantilar ile ventri-
kiiloarteryel baglantilarin incelenmesi ve eslik
eden diger patolojilere ait morfolojik detayla-
rin da ortaya konmasi sonucunda anatomik de-
gerlendirme tamamlanmis olur (Resim 5).

GORUNTULEME TEKNIGI VE
SEKANSLAR

Konjenital kalp hastaliklarinda uygulanan
MR incelemede, standart plan ve sekanslarin

disinda patolojiye 0zgii plan ve sekanslarin
almmasi gerekmektedir. Degerlendirilecek pa-
tolojinin morfolojik ya da fonksiyonel 6zellik-
lerine gore teknik parametreler igeren sekans-
lar ve planlarin uygulanmasi tani agsamasinda
dogru ve etkin bir degerlendirmenin olmazsa
olmaz sartidir. Diger bir deyisle hastaliga yo-
nelik MRG protokollerinin olusturulmasi gerek
yanlis ve eksik degerlendirmelerin 6nlenmesin-
de gerekse fonksiyon ve morfolojik bulgularin
¢ok daha hizli ve etkili sekilde anlasilmasinda
onemlidir. Standart spin-eko goriintiiler, Gra-
dient eko (GE) sine goriintiiler, akim duyarli ya
da hiz kodlamali sine goériintiileme teknikleri ve
kontrastli MR anjio goriintiileme kullanilan MR
sekanslar1 ve teknikleri igerisindedir [18, 19].

FALLOT TETRALOJiSi

Belki de KKH’nin isim olarak en bilineni olan
Fallot Tetralojisi (FT), bir dizi yapisal bozuklu-
gun bir arada oldugu kompleks bir dogumsal
kalp anomalisidir. Bu kompleks kardiyak ano-
malinin bilesenleri icerisinde; sag ventrikiil
¢ikim yolu obstriiksiyonu yada subpulmoner
valvuler stenoz, ventrikiiler septal defekt, sag
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Resim 5. A, B. Inferior vena kavanin drene oldugu sag atriyum ince trabekulasyonlu, papiller kasi olan
morfolojik sol ventriklle acilmakta (A). Kaba trabekulasyonlu morfolojik sag ventriktlden ise aort
orjin almakta (B). Olguda atriyoventrikuler ve ventrikUloarteryel iliski bozulmus

ventrikiil hipertrofisi ve sag ventrikiile deks-
tropoze aorta yada bilinen diger ismi ile ata
binen aorta bulunur [20]. Embriyolojik olarak,
parietal bant olarakta bilinen, crista supravent-
ricularisin sola ve siiperiora yer degistirmesi ile
olusan infundibiiler yetersiz gelisim ve bunun
sonucu olarak ortaya ¢ikan sag ventrikiil ¢ikim
yolunda ve baglantili oldugu yapilarda daral-
manin 6n planda oldugu yapisal degisiklikler
fizyopatolojik mekanima olarak karsimiza
¢ikmaktadir [19]. FT, mevcut anomalilere at-
rial septal defektin de eslik etmesi durumunda
Fallot Pentalojisi olarak isimlendirilmektedir.
Bunun disinda FT’ye, koroner arter ¢ikim ve
seyir anomalileri ile aortik ark anomalileri eslik
edebilmektedir [21].

Fallot Tetralojisinde yapilan kardiyak MR in-
celemenin anatomik detaylarin yaninda fonksi-
yonlar1 da ortaya koymasi 6nemli bir avantaj-
dir. Tedavi plan1 6ncesinde yapilacak etkili bir
kardiyak MR incelemede, pulmoner arteryal
yapilarin degerlendirilmesi 6nemli bir konudur.
Ciinkii pulmoner arter hipoplazisi ve darlik de-
receleri ele alinmaksizin planlanan ve sadece
defekt onarim stratejilerini igeren operasyon
planlarinin sonuglar1 oldukga basarisizdir. Ana
pulmoner arter ya da sag pulmoner arter ¢api-
nin, ¢ikan aortaya orani < 0,3 ise defekt onari-
mindan daha ziyade olasi bir sant operasyonun

sonuglarmin daha basarili olacagi kabul gor-
mektedir [22].

Fallot Tetralojisi olgularinda {i¢ temel ope-
rasyon prosediirii uygulanmaktadir ki bunlar,
muskiiler yapida sag ventrikiil ¢ikim yolu dar-
lig1 varsa infindubulektomi, belirgin stenozu
olan olgularda transanniiler pulmoner arter
patch tamiri ve pulmoner arter ya da kapakta
atrezi varligi durumunda uygulanan sag vent-
rikiil-pulmoner arter kondiiit yerlestirilmesi
seklinde siralanabilir. Opere hastalarda olasi
problemlerin erken saptanmasi sag ventrikiilde
kalic1 fonksiyon kaybi ger¢eklesmeden tedavi
edilmesi agisindan ¢ok 6nemlidir. Postoperatif
FT’li hastalarda olas1 problemler; sag ventrikiil
¢tkim yolu obstriiksiyon (infindibulektomili
hastalarda daha sik) veya dilatasyonu, pulmo-
ner yetmezlik ve sag ventrikiil kontraktil fonk-
siyonlarinda azalma (transanniiler patch tamirli
hastalarda daha siktir), rezidiiel VSD, pulmo-
ner arterlerde darlik, dilatasyon veya kink var-
lig1 seklinde siralanabilir. Biitiin bu sebepler-
den dolay1 opere FT hastalarinda; morfolojik
degerlendirme ile sag ventrikiil ¢ikim yolu,
fonksiyonel degerlendirme ile sag ventrikiil
voliim ve fonksiyonlari, akim inceleme ile pul-
moner kapak yetmezlik ve stenoz degerlendir-
mesi, pulmoner anjiografi ile pulmoner arterler
ve gec kontrastli incelemeler ile sag ventrikiil
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End-diastolik dort bosluk gértinttide (A) sag ventrikulde dilatasyon (*) gorulmekte.
Sag ventrikudl cikim yolu gértintusinde (B) pulmoner trunkusta darlik ve jet akim (ok) izlenmekte.
Gec kontrast kisa aks gorunttde (C) sag ventrikul inferior duvari ve septum birlesiminde sag kalp
basinc artisina sekonder fokal kontrastlanma secilmekte (ok basi). MR Anjiografi gérintisiinde (D)
ayni hastada sag ana pulmoner arterde oklikyon, sol ana pulmoner artede dilatasyon gértlmekte

ve sag ventrikiil ¢ikim yolu diizeyinde fibrozis
varlig1 degerlendirilmelidir

PULMONER ATREZI

Pulmoner arter atrezisi olarak da adlandi-
rilan bu anomali, sag ventrikiil ¢ikim yolu ile
pulmoner arteryal trunkus arasinda tam kesinti
olmas1 durumudur. Sag ventrikiiliin ¢ikim yolu
olan infindibulum genellikle kor olarak sonlan-
mis ve hipoplastik goriiniimdedir. Pulmoner

arterler hipoplazik ya da atretiktir. Eslik eden
diger yapisal kardiyak malformasyonlar1 bir
kenara birakacak olursak temel olarak inter-
ventrikiiler septumun intakt olup olmamasima
gdre VSD’nin eslik ettigi ve etmedigi tip olarak
ikiye ayrilir . VSD’nin eslik ettigi tip kimi
yazarlarca FT’nin agir bir formu olarak kabul
edilmektedir

Pulmoner atrezi degerlendirmesi amaci ile
yapilan KMR’de iki 6nemli konunun ortaya
konulmas1 gerekmektedir. Bunlardan ilki ve en
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Resim 7. A, B. Pulmoner atrezili olguda A: VentrikUler septal defekt ve her iki ventriklden orjin alan
aorta gorulmekte. B: MR Anjiografi goérintisinde aortadan akcigere uzanan Multiple Aorto Pul-
moner Kollateral Arterler (MAPCA) gorialmekte (oklar)

Oonemlisi, pulmoner arterlerin santral konflu-
ensin olup olmadiginin belirlenmesidir. Ciinkii
planlanacak bir diizeltme operasyonuna yon
verecek en onemli nokta budur. Ikinci husus
ise, akciger vaskiiler yatagia dogru olan kol-
lateral kan akiminin degerlendirilmesidir. Olas1
kollateraller olan, Patent Duktus Arteryozus
(PDA), genislemis bronsial ve interkostal ar-
terlerin ortaya konulmasi ile yapilacak cerrahi
islem esnasinda bu damarlarinda ligasyonu s6z
konusu olacaktir (Resim 7) [19, 25].

VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT

Interventrikiiler septumun herhangi bir bélii-
miinde, herhangi bir boyutta olabilen defekt ile
karakterize KKH’dir [26]. Cocukluk ¢aginda
birinci, eriskin doneminde ise ikinci en sik tani
alan KKH’dir [27]. Interventrikiiler septum
temel olarak membrandz ve muskuler parca
olarak ikiye ayrilir. VSD nin en sik goriilen
formu olarak belirtilen membrandz tip (%70-
80) yerlesim seviyesine gore atriyoventrikiiler
ve interventrikiiler tip olarak iki alt tipe ayrilir.
Muskuler tip VSD’de ise defektin bulundugu
yere gore 3 alt tip bulunur ki bunlar trabekiiler
tip, inlet tipi ve outlet tipidir [28, 29].

Kardiyak Manyetik Rezonans incelemede,
yukarida siralanan defekt lokalizasyonlarinin

dogru bir sekilde ortaya konulmasinin yani sira
mevcut bir santin ve olasi kardiyak etkilerinin
(kardiyomegali, geniglemis sol atriyum) deger-
lendirilmesinin yapilmasi gerekmektedir. Ozel-
likle kiiclik boyutlu defektlerin saptanmasinda,
interventrikiiler septumun rutin olarak deger-
lendirildigi horizontal ve vertikal uzun aks go-
riintiilere ek olarak agilandirilmis kesitler ve
rekonstriiksiyon goriintiilerinde kullanilmasi
gerekli olabilmektedir [30]. Ayrica sag-sol, sol-
sag ve iki yonli degisken santlarin degerlendi-
rilmesinde GE Sine goriintiiler oldukga etkili-
dir (Resim &) [31].

ATRIYAL SEPTAL DEFEKT

Konjenital kalp hastaliklarinin %10’luk gru-
bunu olusturan bu patoloji, VSD’den sonra en
sik goriilen ikinci KKH’dir [32]. Atriyumlar
diizeyindeki basincin ¢ocukluk déneminde dii-
siik olmas1 nedeni ile vakalarin ¢ok biiyiik bir
kisminda tani, eriskin déneminde olusan semp-
tomlar sonrasi yapilan incelemelerde konulur.
Sekundum tip ASD, Primum tip ASD, Siniis
venozus tipi ASD ve Koroner siniis tipi ASD
olmak tizere defektin yerlesim yerine gore 4
alt tipi bulunmaktadir [33]. En sik goriilen tipi
sekundum tip ASD olup vakalarin %60-90’1n1
olusturmaktadir. Sekundum tip ASD, interatri-
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Resim 8. A-C. Dort bosluk sine (A) ve sag kalpten gecen iki bosluk (B) gérunttlerde muskuler VSD (ok)
gorulmekte. Akim incelemede (C) defekt seviyesinde jet akim (ok basi) izlenmekte

yal septumun orta kesiminde, primum tip ASD
interatriyal septumun alt kesiminde atriyovent-
rikiiler kapaklara yakin boliimde, siniis venosus
tip ASD, Vena kava siiperior ile sag atrial bi-
leske diizeyinde izlenir. Olduk¢a nadir goriilen
Koroner siniis tip ASD ise ¢atisiz (unroofed)
koroner siniis olarakta bilinir [31,33]. ASD’ye
en sik eslik eden patoloji anormal pulmoner ve-
ndz doniis anomalisi olup siklikla siniis veno-
sos tip ASD ile birliktelik gosterir [34].

Atriyal septal defekt tanisinda oOncelikli
goriintiileme modalitesi transtorasik ya da
transozefagial ekokardiyografi olmakla bir-
likte, MR inceleme; defekt ile ilgili anatomik
detaylarin ¢ok daha net ortaya konulabilmesi,
sant derecesinin Olgiilebilmesi ve eslik eden
bulgular1 ortaya koyabilmesi gibi 6zellikle-
riyle giinimiizde ASD tanisinda ekokardi-
yografik tetkiklerin oniine gegmeye baglamis-
tir (Resim 9) [35, 36].

Septum sekundum anatomik yapist inte-
ratrial septumun diger kesimlerine gore daha
incedir. Bu inceligin belirgin oldugu durum-
larda, goriintii yanhshkla ASD olarak deger-
lendirilebilir. Bu durumun {istesinden gelme-
nin en basit yolu, slipheli defekt alanin axial
gorilintiilerde ardisik iki kesitte goriilmesi ya

da sine goriintiilerde farkli fazlarda ve plan-
larda korele edilmesidir [37]. Ayrica gercek
defekt durumlarda defekt kenarlarinda septal
par¢anin normale oranla daha kalin oldugu
bilinmektedir [30]. Bunun disinda sag yiik-
lenme bulgulart ve dilate sag kalp yapilari
nedeni ile interventrikiiler septumun koronal
plana paralel hala gelmesi ve kalbin sola dog-
ru yer degistirmesi de ASD tanisinda dikkat
edilmesi gereken noktalardir [31].

ATRIYOVENTRIKULER SEPTAL
DEFEKT

Endokardiyal yastik defekti ya da atriyo-
ventrikiiler kanal defekti olarakta adlandirilan
bu KKH, atrial ve ventrikiiler septumda degi-
sik boyutlardaki defekt ve eslik eden patolojik
mitral ve trikiispit kapak morfolojileri ile ka-
rakterizedir [20]. Ozellikle kapaklarin yaprak-
larinda degisik derecelerde olabilen ve koprii
olusturmus fiizyon anomalileri ve morfolojik
dizilim farkliliklar defekt diginda izlenebile-
cek diger komponentler igerisinde yer almak-
tadir. Morfolojik olarak siklikla sol ventrikiil
girim yolu kisa, ¢ikim yolu ise uzun sekilde
izlenir [38].
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Dort bosluk (A) ve kisa eksen (B) gorintulerde superior vena kava girisine komsu sinus

venozus tipi ASD gortlmekte

End-daiastolik (A) ve and-sistolik (B) dort bosluk géruntude TrikUspid kapak intervent-
riktler septum distal bélimune insersiyon gdstermekte (oklar). Sag ventriktl fonksiyonel hacmi
belirgin azalan olguda Ebstein anomalisine VSD eslik etmekte

EBSTEIN ANOMALISI

Nadir goriilen bu KKH’nin ¢ok genis bir
patolojik ve morfolojik bulgu araligi olmakla
birlikte, temel olarak trikiispit kapagin septal
ve posterior yapraklarinin normalden daha
asag1 bir seviyede yani sag ventrikiil i¢erisin-
de baglant1 gostermesi ve bunun sonucunda
olusan sag ventrikiil girim yolunun atrializas-
yonu ile karakterize bir anomalidir
Anterior yaprak ¢ok biiyiik oranda atriovent-

rikiiler bileske diizeyinde normal konumunda
olmakla birlikte genis ve sarkik bir yapiya
sahiptir

Bunun disinda sag ventrikiilde dilatasyona
sekonder duvar kalinliginda incelme, sag vent-
rikiil ¢ikim yolunda ve sag atriyoventrikiiler
anulusta dilatasyon beklenen bulgulardir. Te-
davi planlanmasinda ve olast semptomlarin or-
taya konmasinda; sag atriyoventirkiiler anulus
genisliginin mitral anulus genisligine orani ve
atrialize olmus sag ventrikiil voliimiiniin fonk-
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siyonel sag ventrikiil voliimiine oranlarinin or-
taya konulmasi énemlidir

TRiKUSPIT ATREZi

Embriyolojik olarak dorsal ve ventral endo-
kardiyal yastiklarin flizyonu sonucunda ortaya
¢ikan bu patoloji en sik goriilen 3. siyanotik
KKH’dir . Morfolojik olarak vakalarin
¢ok biiyiik bir kisminda atrioventrikiiler gegis
kaybolmustur ve bu boliim bir ¢esit konnektif
doku ile kapalidir. Daha nadir olarak goriilen
ve vakalarin ¢ok az bir kismini olusturan grup-
ta ise gecis yine olmamakla birlikte dismorfik
ve atretik bir trikiispit kapak secilebilmektedir

. Yasamin devamlilig1 i¢in ASD, VSD ya
da PDA’dan en az birinin mevcut patolojiye
eslik etmesi gerekmektedir. Biiyiik arterlerin
konfigiirasyonlarina gore 3 subtipi tanimlan-
mus olup bunlar; biiytik arterlerin normal konfi-
giirasyonda oldugu tip (%70), biiyiik arterlerin
D-transpozisyonu oldugu tip ve biiyiik arterle-
rin L-transpozisyonu oldugu tiptir

TEK VENTRIKUL

Her iki atriyumun tek ya da ¢ift atriyovent-
rikiiler kapak araciligi ile tek bir ventrikiile
baglanmasi ile ortaya ¢ikan KKH’dir. Diger
ventrikiil biiylik oranda rudimenter olarak iz-
lenir. Vakalarin ¢ok biiyiik bir kisminda, her iki
ventrikiil arasinda, aslinda bir ¢esit VSD olan
ve bulboventrikiiler foramen olarak adlandiri-
lan geg¢is mevcuttur. Vakalarin ¢ok kiigiik bir
kisminda ise bu gegis olmayabilir . Kisaca
ozetlemek gerekirse her iki atriyumun baglan-
dig1 fonksiyon goren bir ventrikiil ile atriyal
baglantis1 (inleti) olmayan rudimenter bir vent-
rikiil mevcuttur. Morfolojik olarak 4 tipe ayri-
lir. Bunlar ¢ift girisli (double inlet) sol ventrikiil
(tip A, en sik goriilen), ¢ift girigli (double inlet)
sag ventrikiil (tip B), ve fonksiyonel ventrikii-
liin sag-sol ayriminin yapilamadigi tipler (Tip
Cve D) dir

Tek ventrikiiliin sag ya da sol olarak ayirt
edilmesinde 3 temel noktaya dikkat etmek ge-
rekmektedir. Bunlardan ilki ventrikiiliin sekli-
dir. Ventrikiiliin duvan diiz ise sol, trabekiile ise

Sine gorintide her iki atriyum sag
veya sol ayrimi yapilamayan tek ventriktle acil-
makta

sagdir. Ikincisi rudimenter ventrikiiliin pozisyo-
nudur. Rudimenter ventrikiil anterior ve siiperi-
orda yerlesimli ise ana ventrikiil sol, posterior
ve inferiorda yerlesimli ise ana ventrikiil sag
olarak isimlendirilir. Son olarak ise ana ventri-
kiilde infundibulumun olup olmamasina bakilir
ki bu ozellik sag ventrikiile 6zgii bir anatomik
detaydir. Infundibulumun olmas1 ana ventrikii-
liin sag oldugunu tersi durumda ise sol oldugunu
gosterir. Bu li¢ ozelliginde farkli farkli kombi-
nasyonlarda bulunmasi durumlarinda ise sag-sol
ayriminin net yapilamadig: Tip C ve D tek vent-
rikiilden bahsedilir

CiFT CIKIMLI (DOUBLE OUTLET)
SAG VENTRIKUL

Aorta ve pulmoner arterin tamamen ya da
tama yakin bir bi¢imde morfolojik sag ventri-
kiilden orjinlenmesidir . Vakalarin hemen
hemen tamamina esilik eden degisken boyut-
larda bir VSD mevcuttur . Biiyiik arterle-
rin pozisyonuna gore ve eslik eden VSD’nin
pozisyona gore iki farkli smiflandirma sekli
vardir . Klinik bulgular FT’sinde izle-
nen bulgulara benzer olarak gozlenir. Klasik
olarak koronal planda biiyiik arterler yan yana
cikim gosterirler ve her ikisinde de (subpul-
moner ve subaortik) infindubulum mevcuttur.



Aort cikim duzlemine dik elde edilen
sine MR kesitinde iki kuspisli aortik kapak go-
rilmekte

Cift infindubulum nedeni ile atriyoventrikiiler
ve ventrikiiloarteryel (semilunar) kapaklar ara-
sinda devamlilik yoktur. Bu 6zelligiyle mitral
ve pulmoner kapaklarin devamliliginin bulun-
dugu Biiyiik arterlerin D-transpozisyonundan
ve mitral ve aortik kapaklarin devamliliginin
bulundugu FT’den ayrilir

TRUNKUS ARTERYOZUS

Kalpten kok halinde tek arteryel ¢ikimin ol-
dugu KKH olup konatrunkal anomaliler ige-
risinde siiflandirilir . Aortaya, pulmoner
arterlere ve koroner arterlere kan dagilimi bu
ortak arteryel kokten saglanmaktadir. Vakalara
hemen her zaman dolasimsal ¢gemberin devam-
liligmi saglayan VSD eslik etmektedir
Arteryel trunkusun ¢ikimindan sonra pulmo-
ner arteryel dallanma ve aortik konfigiirasyona
gore 4 subtipi mevcut olup en sik goriilen tipi,
arteryel trunkus ¢ikimindan hemen sonra ana
pulmoner arterin ayrildigi tip 1°dir

BUYUK ARTERLERIN
TRANSPOZiYONU

Dogumdan sonraki ilk 24 saat icerisinde bul-
gu veren siyanotik KKH’larimin en sik goriilen
sekli olan bu patolojide; biiylik arterler olarak

Pediyatrik Konjenital Hastaliklari

bilinen aorta ve ana pulmoner arter, normal-
de orjin almas1 gereken ventrikiillerden farkli
olarak ters ventrikiilden orjinlenmektedir
Diger bir deyisle; aorta morfolojik sag ventri-
kiilden, ana pulmoner arter ise morfolojik sol
ventrikiilden ¢ikmaktadir.

Atriyum ve ventrikiiller arast uyumlu (kon-
kordan) ya da uyumsuz (diskordan) gecise gore
2 tipi mevcuttur: D-transpozisyonda; atriyovent-
rikiiler uyum mevcut olup pulmoner venler ile
sol atriyuma gelen oksijenize kan sol ventrikiile
(atriyoventrikiiler uyum) ve buradan da ana pul-
moner artere geger. Sistemik dolasimdan sag at-
riyuma gelen deoksijenize kan sag ventrikiile (at-
riyoventrikiiler uyum) ve buradan da aorta gecer.
iki dolasim arasinda sant olusturan ASD, VSD,
PDA ya da PFO gibi sant olusturacak durumlar-
dan en az birisi olmaz ise akcigerler ile sol kalp,
sistemik dolagim ile sag kalp arasinda iki izole
kapal1 devre dolasim olusur ki buda yagamla bag-
dagmamaktadir. L-transpozisyonda ise; atriyo-
ventrikiiler uyumsuz gegis mevcut olup pulmo-
ner venler ile sol atriyuma gelen oksijenize kan
sag ventrikiile (atriyoventrikiiler uyumsuzluk)
ve buradan da aorta gegerek sistemik dolagima
c¢ikar. Sistemik dolagimdan sag atriyuma gelen
deoksijenize kan sol ventrikiile (atriyoventrikii-
ler uyumsuzluk) ve buradan da pulmoner artere
gecip akcigere yonlenir. Dikkat edilecegi gibi
L-transpozisyonda goriiniiste kalp i¢indeki mor-
folojik caprazlamalar disinda dolagimsal sorun
yoktur. Bu nedenle L-transpozisyon, “Konjenital
Diizeltilmig Biiyiikk Arter Transpozisyonu” ola-
rak da isimlendirilir

BiKUSPID AORTIK KAPAK

Izole aort darhgmin en sik sebebi olan bikus-
pid aortik kapagin populasyondaki goriilme sik-
lig1 9%0,5-2"dir . Morfolojik olarak genelde
asimetrik goriiniimlil iki fonksiyonel yapraktan
olusan deforme kapak yapisi ile karakterizedir

. Kapak fibrozisine sekonder gelisen kaza-
nilmus tipleri olmakla birlikte ¢ok siklikla konje-
nital olarak karsimiza ¢ikar . Eslik eden bas-
ka yapisal problemler ve KKH olmakla birlikte
en sik eslik eden durum ¢ikan aorta proksimal
kesimindeki genislemedir
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Resim 13. A, B. BikUspid aortik kapak tanili olguda end-diastolik goértintide (A) aort tc¢ kUspisli olarak
izlenmekte. Ancak end-sistolik gortntide (B) sag ve sol koroner kUspislerde flizyon ve kapak ala-

ninda belirgin darlik dikkati cekmekte
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Sayfa 233

Manyetik Rezonans Goriintilleme (MRQG); iyonizan radyasyon igermemesi, invaziv olmamasi,
kardiyovaskiiler anatomiyi detayli bir sekilde ortaya koymasi, etkili doku karakterizasyonlarinin
yapilabilmesi, kardiyak fonksiyonlar ve akim bilgilerine ait ileri degerlendirmelerin net ve detayli
yapilabilmesi noktalari ile bu ihtiyaci karsilayabilecek en 6nemli goriintiileme teknigi olarak 6ne
¢ikmaktadir.

Sayfa 234

Konjenital kalp hastaliklarinin tanisal degerlendirmesinde en temel nokta 6nce normal kardiyak
anatominin net bir sekilde anlagilmasidir. Zira normal kardiyak anatomi ve segmentasyonun bilin-
mesi ve goriintiilerdeki normal dis1 6zelliklerinin ortaya konulmasi degerlendirmede ilk yapilmasi
gereken basamaktir.

Sayfa 235

Kardiyovaskiiler embriyolojik gelisimin normal olarak tamamlandigi durumlarda sag ventrikiil
sol ventrikiiliin saginda yer alir ve bu durum D-Loop oryantasyon olarak bilinir. Morfolojik sol
ventrikiiliin, morfolojik sag ventrikiil saginda yer almasi durumunda ise L-Loop oryantasyondan
bahsedilir.

Sayfa 236

Konjenital kalp hastaliklarinda uygulanan MR incelemede, standart plan ve sekanslarin diginda pa-
tolojiye 0zgii plan ve sekanslarin alinmasi gerekmektedir. Degerlendirilecek patolojinin morfolojik
ya da fonksiyonel 6zelliklerine gore teknik parametreler iceren sekanslar ve planlarin uygulanmasi
tan1 agamasinda dogru ve etkin bir degerlendirmenin olmazsa olmaz sartidir. Diger bir deyisle
hastaliga yonelik MRG protokollerinin olusturulmasi gerek yanlis ve eksik degerlendirmelerin
onlenmesinde gerekse fonksiyon ve morfolojik bulgularin ¢ok daha hizli ve etkili sekilde anlagil-
masinda 6nemlidir. Standart spin-eko goriintiiler, Gradient eko (GE) sine goriintiiler, akim duyarl
ya da hiz kodlamali sine goriintiileme teknikleri ve kontrastli MR anjio goriintiileme kullanilan MR
sekanslar1 ve teknikleri igerisindedir.
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1.

Konjenital kalp hastaliklarin degerlendirilmesinde énemli bir basamak olan ventrikiiler oryan-
tasyonun belirlenmesi konusunda asagida yapilan degerlendirmelerden hangisi YANLISTIR?
a. Kaba internal trabekiilasyona sahip ventrikiil sag ventrikiildiir

b. Morfolojik sag ventrikiil sol ventrikiiliin 6niinde yer alir

Interventrikiiler septumdan uzanan papiller adeleler sol ventrikiil yerlesimlidir

Moderator bant sag ventrikiil yerlesimlidir

Ug kiispisli ve daha distal yerlesimli olan kapak sag atrioventrikiiler kapaktir

o a 0o

Asagidaki konjenital kalp hastaliklarindan hangisine VSD’nin eslik etmesi durumunda mevcut
durum Fallot Tetralojisinin agir formu olarak kabul edilir?

a. Trikiispit atrezi

b. Ebstein anomalisi

ASD

Pulmoner atrezi

Tek ventrikiil

o a0

Biiytik arterlerin L-transpozisyonu ile ilgili olarak hangi ifade YANLISTIR?
a. Pulmoner venler sol atriyuma drene olur

b. Fonksiyonel sag kalpte atriyoventrikiiler uyum mevcuttur

c. Sistemik dolasimdan gelen kan sag atriyuma drene olur

d. Sol ventrikiildeki kan pulmoner arterler araciligi ile akcigere gider

e. Sag-sol sant olmasa da yagsamla bagdasir

En sik goriilen ASD tipi hangisidir ?
a. Primum tip ASD

b. Sekundum tip ASD

c¢. Siniis venozus tipi ASD

d. Koroner siniis tipi ASD

e. Unroofed Koroner siniis

Konjenital kalp hastaliklarinin goriintiilemesi esnasinda mevcut patolojiyi ortaya koymadan
once yapilmasi gerekli olan kardiyak anatominin anlagilmasi basamaginda agagidaki yapilar-
dan hangisi degerlendirmede temel noktalar igerisinde YER ALMAZ?

a. Atriyal ve ventrikiiler septumun devamliliginin belirlenmesi

b. Atriyumlarin yerlesim yerlerinin saptanmasi

Biiyiik damar (aort ve pulmoner arter) pozisyonlarinin degerlendirilmesi

Ana brongial dallanmanin degerlendirilmesi

Ventrikiiler oryantasyonun belirlenmesi

o a o
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