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Case Report / Olgu Sunusu
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Atriyal Septal Defekt, Bikiispit Aorta, Mental Reterdasyon ve Pektus
Ekskavatum Birlikteligi: Olgu Sunumu
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OZET

Bu olgu sunumunda; Mental retarde hastanin nefes darligi olmasi
tizerine basvurdugu klinigimizde yapilan degerlendirme sonrasi, fizik
muayenesinde inspeksiyonda belirgin  pektus ekskavatum ve yapilan
Ekokardiyografisinde Atriyal septal defekt (ASD) ve bikiispid aorta ile uyumlu
goriniimler tespit edildi. Konjenital anomalileri daha ileri degerlendirme amaci
ile hastaya Transozefajiyal ekokardiyografi (TEE) plandi. TEE’de 26 mm
sekundum tip ASD, bikiispit aorta tespit edildi. Hastadaki ASD’nin perkiitan
yolla kapamaya uygun olmasi iizerine hastaya perkiitan yolla ASD kapama
islemi uygulandi. Bu tecriibeyle Mental reterdasyon ya da pektus ekskavatum
gibi anomalilerde mutlaka sikayet olmasa bile kardiyak yonden de arastirma
yapilmasinin gerektigini ve kardiyak anomalilerinde birden fazla olabilecegi
diistiniilerek, anomalilerin birlikteligine bakilmaksizin kardiyak yoénden siki bir
tarama yapilmasi gerektigini gostermek istedik.

Anahtar Kelimeler: Atrial septal defekt, Mental retardasyon, Bikuspit
aorta, pektus ekskavatum

ABSTRACT

In this case, patient with mental retardation accepted in our clinic
complain with shortness of breath. Then physical examination inspection
evident in the pectus excavatum and made Echocardiography Atrial septal
defect (ASD) and bicuspid aortic consistent with the view were identified.
Congenital abnormalities in patients with the aim of further evaluation of
transesophageal echocardiography (TEE) planned. In TEE, 26 mm secundum
atrial septal defect, bicuspid aortic valve was detected. Percutaneous
transcatheter atrial septal defect closure with septal occluder device. Pectus
excavatum, such as mental retardation or even cardiac abnormalities do not
complain about aspects of the research must be done. Cardiac abnormalities
regardless of the direction of the association needs to be done to show that we
have a rigorous screening.

Key words: Atrial septal defect, Mental retardation, Bicuspid aortic,
Pectus excavatum
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Atriyal septal defekt (ASD), eriskin yasta
en sik rastlanilan konjenital kalp hastaligidir (1).
Hastalarin ¢ogu eriskin yasa kadar herhangi bir
semptom  vermezler.  Ancak  pulmoner
hipertansiyon, sag kalp yetersizligi ve aritmi gibi
komplikasyonlara neden olacagindan bu
hastaligin erken teshis edilip tedavi edilmesi
onemlidir (2).

Konjenital bikuspid aorta kapak patolojisi
genel popiilasyonda % 1-2 sikhiginda goériilmekte
olup aort koarktasyonu, aort anevrizmasi ve
kistik medial nekroz gibi patolojilerle sikliklar
beraberlik gostermektedir (3).

Bu iki konjenital anomali ayri ayri sik
goriilmekte ancak beraber goriilmesi
literatiirlerde nadir olarak rastlanilmaktadir. Bu
caligmamizla mental retardasyon gibi ndrolojik
bir konjenital anomalisi olan olguda kardiyak
konjenital anomalilerinde goriilebilecegini hatta
birden fazla kardiyak anomalininde
goriilebilecegini gostererek taramanin Onemini
vurgulamak istedik.

OLGU

18 yaginda erkek hasta nefes darligi ve ara
sira olan carpmti sikayetleri ileklinigimize
bagvurdu. Hastanin  6zge¢misinde  mental
reterdasyon mevcuttu. Fizik muayenesinde kalp
hiz1 77/dk ve diizenli, kan basinci 110/70 mmHg
idi. Oskiiltasyonda S1 de sabit ciftlesme ve
mitral odakta 2/6 sistolik {ifiirim duyuldu.
Elektrokardiyografisinde normal siniis ritmi,
kalp hiz1 78/dakika, sag aks sapmasi1 ve komplet
sag dal  blogu  vard. Transtorasik
ekokardiyografisinde EF%60, hafif mitral
yetmezlik, sol atriyum cap1 normal boyutta, sag
ventrikiil ¢api ileri derece artmus ve trikiispit geri
jet akim hiziyla hesaplanan sistolik pulmoner
arter basinc1 45 mm-Hg, intra atriyal septumda
renkli dopplerle de soldan saga gecisin oldugu
defekt ve kisa aks goriintiide bikiispid aorta ile
uyumlu goriiniim tespit edildi. Konjenital
anomalilerin ~ daha ileri  degerlendirmesi,
ASD’nin perkiitan kapamaya uygun olup
olmadigimin tespiti amaci ile hastaya TEE

Dagli et al.

plandi. Hastaya islem hakinda bilgi verildikten
sonra retrofarengeal bolge xylocain ile lokal
anestezi yapildi. Multipan prop 44 cm 6zefagus
icerisinde ilerletildi. Aort seviyesinden ve
mideden farkli acilardan goriintiiler alindi
TEE’de bikiispit aorta tespit edildi. Sonra intra
atriyal septumda 26mm defekt izlendi. Intra
atriyal septumun inferior rimi 6 mm olarak
Olciildii ama aortik rime tespit edilemedi (Resim
1). Diger yapilan goriintiilerle ek bir konjenital
anomali tespit edilmedi ve islem sonlandirildi.
ASD’si perkiitan kapamaya uygun olan hastaya
islem hakkinda bilgi verildikten sonra hasta
katater laboratuarina alindi. Genel anestezi ile
uyutulan hastaya 32 mm kapama cihazi
yerlestirildi.  (Resim  2).  Komplikasyon
gelismeyen hasta onerilerle taburcu edildi.

Resim 1: TEE’de bikiispid aort ve
ASD’nin beraber goriintiilenmesi

Resim 2: Perkiitan kapama islemi sonrasi

TEE goriintiisi
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Konjenital kalp hastaliginin insidans1
erken caligmalarda, Hoffman’in 6zetledigi gibi
1000 canli dogumda 4-5’dir; ancak bu giderek
artmaktadir (4). ASD erigkinlerde en sik goriilen
konjenital kalp hastaliklarmdan olup; bu yastaki
konjenital kalp hastaliklarmin % 30’unu
olusturmaktadir (5,6). Hastalarin ¢ogu eriskin
yasa kadar herhangi bir semptom vermezler.
Ancak pulmoner hipertansiyon, sag kalp
yetersizligi ve aritmi gibi komplikasyonlara
neden olacagindan bu hastaligin erken teshis
edilip tedavi edilmesi Onemlidir (2). Genetik
faktor olarak down sendromu ile ortaklig
bulunmaktadir ancak bu birliktelik secundum tip
defektlerde daha siktir. Down sendromu olan
hastalarin  yaklasik  %40’inda  kardiyak
anomaliler goriiliir. ASD’si olan erigkinlerin
cocuklar1 %10 siklikta risk altindadirlar (7,8).

Bikiispit aorta 6nemli bir hastaliktir ¢iinkii
siklikla ge¢c komplikasyonlara neden olmaktadir.
Bikiispid aortali gogu denekte 40 yasindan sonra
aort kapakta yetmeksiz ve darlik olusur. Bikiispit
aortanin insidans1 bazi ¢aligmalarda degisik
olmakla birlikle %0.04 ile %2.25 arasindadir (9-
14). Bikiispit aorta siklikla aort koartasyonu ile
birlikte goriiliir.

Pektus ekskavatum, degisik derecelerde
olan gbgiis On duvarmin c¢okiintiisii ile
karakterizedir. Insidans1 yaklasik olarak 1000
cocukta 1’dir. Aile dykiisii vakalarin %45’inde
vardir. Kalitim sekli bununla birlikte belirsizdir.
Erkek-kadin oram 4/1°dir (15). Kardiyak etkileri
iic grupta toplanir; azalmis kardiyak output,
artimiler ve mitral kapak prolapsusudur.
Konjenital  kalp  defektleri ile  pectus
ekskavatumun birlite goriilmesinin  insidansi
%0.17-0.50 arasindadir (16).

Bizim olgumuzda oldugu gibi noérolojik
bir konjenital anomalisi olan bir olguda,
birlikteligi nadir gorillen ASD ve bikiispit
aortanin bir sendromun pargasi olabilecegini
diistinerek bunu paylasmak istedik. Ayrica
olgumuzdaki pektus ekskavatum ile ASD’nin
birlikteligi bilinen bir durumdur. Yalniz Bikdispit
aorta ile birlikteligi net degildir.

Dagli ve ark.

Sonug olarak;
1. Mental reterdasyon gibi ndrolojik bir

konjenital ~ anomali  varhiginda  kardiyak

yondende arastirmanin yapilmasinin,

2. Pektus ekskavatumla birlikteligi  biline
ASD’nin yam swra, Bikiispit Aorta ile de
birlikteginin olabilecegini,

3. Atriyal Septal Defekt, Bikiispid Aorta,
Mental Reterdasyon Ve Pektus Ekskavatum bir
sendromun pargasi olabilecegini

4. ASD ile Bikiispid Aorta birlikteliginin
olabilecegini vurgulamak istedik.
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