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1  Ankara Üniversitesi T�p Fakültesi bni Sina Hastanesi Kardiyoloji Anabilim Dal� 
 Do u tan düzeltilmi  büyük arterlerin transpozisyonu, nadir görülen bir konjenital anomali 

olup ortalama çocukluk ve gençlik ça �nda tan� almaktad�r. Literatürde 60'l� ya larda tesadüfen 
saptanm�  vakalar mevcuttur. Burada sunaca �m�z vaka 72 ya �nda olup son 1 y�ld�r belirginle-
en nefes darl� � ve kalp yetmezli i bulgular� nedeniyle de erlendirilen ve yeni tan� alan bir 

erkek hastad�r. 

Anahtar Sözcükler: Do u tan Düzeltilmi  Büyük Arterlerin Transpozisyonu, L Tipi Trans-
pozisyon, Situs nversus Totalis 

Congenitally corrected transposition of the great arteries is a rare congenital anomaly, that is 
usually diagnosed in childhood or early adulthood. There are case reports of newly diagnosed 
patients at their 60’s in the literature. Our patient is a 72 year old male, complaining of worse-
ning shortness of breath and heart failure symptoms for a year. He had the recent diagnosis of 
corrected transposition at his admission. 

Key Words: Congenitally Corrected Transposition of Great Arteries, L-type Transposition, 
Situs Inversus Totalis 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Do u tan düzeltilmi  büyük arterlerin 
transpozisyonu (ddBAT), ayn� za-
manda L-transpozisyon olarak da bi-
linen ve insidans� 1/33.000 olarak 
bildirilen nadir bir konjenital kalp 
hastal� �d�r (1). Do umda semptoma-
tik ve siyanotik olan düzeltilmemi  
büyük arterlerin transpozisyonundan 
(D-tipi) farkl� olan bu klinik durumda 
çift diskordans mevcuttur. Hem atri-
oventriküler hem de ventriküloarteri-
yel ba lant�larda terslik oldu u için 
sonuçta oksijenden zengin kan siste-
mik dola �ma, oksijenden fakir kan 
ise pulmoner dola �ma yönlenir. Bu 
sebeple semptomlar�n ortaya ç�k� � 
ileri ya lar� bulabilir. 

Her iki atrium ve venöz ba lant�lar� nor-
mal yerindedir. Sa  atrium mitral ka-
paklar ile anatomik sol ventriküle 
ba lan�rken, sol atrium ise triküspit 
kapaklarla anatomik sa  ventriküle 
ba lan�r. Aorta, anatomik sa  ventri-
külden köken al�r, pulmoner arterin 
yan�nda ve solunda devam eder, pul-
moner arter ise anatomik sol ventri-

külden köken al�r ve sa da seyreder 
(2). Birçok vakaya di er konjenital 
malformasyonlar e lik eder. En s�k 
e lik eden anomaliler ventriküler sep-
tal defektlerdir (VSD). Elektriksel sis-
temin farkl� yerle iminden dolay� atri-
oventriküler (AV) bloklar ve dal blok-
lar� s�kt�r. Di er s�k görülen anomali-
ler; pulmoner ç�k�  yolu darl� �, tri-
küspit kapak anomalileri ve situs in-
versus totalistir (3). 

Do u tan düzeltilmi  büyük arterlerin 
transpozisyonu olan hastalar�n 
1/10’unda do umda AV tam blok 
mevcuttur (4). Bu oran eri kinli e 
vard�klar�nda %30’lar� bulmaktad�r. 
Hastalar�n ço unlu u VSD veya pul-
moner darl�k nedeniyle bebeklik veya 
çocukluk ça �nda tan� almaktad�r. 
Ancak hastan�n tan� almas�, e lik eden 
anomaliler belirgin de ilse, nadiren de 
olsa eri kin ya � bulabilir. Ya  ilerle-
dikçe, anatomik sa  ventrikülün sis-
temik rezistansa verdi i yan�t sol 
ventrikül gibi olamayaca � için hasta-
lar sistemik yetmezlik bulgular� geli -
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tirmeye ba larlar. S�kl�kla e lik eden 
triküspit yetmezlik de yetmezlik bul-
gular�n� h�zland�rabilir (5). Situs inver-
sus totalis de s�k e lik eden bir bulgu 
olarak kar �m�za ç�kmaktad�r. 

Olgu 

Sunaca �m�z vaka, 72 ya �nda, son bir 
y�ld�r artan efor dispnesi ve son gün-
lerde geli en alt ekstremite ödemi ve 
istirahat dispnesi ikayetleriyle ba vu-
ran bir erkek hastad�r. Özgeçmi inde 
situs inversus totalis tan�s� ve kronik 
obstruktif akci er hastal� � (KOAH) 
tan�lar� mevcuttur. Mart 2015 tarihin-
de acile ba vurusunda siyanozu ve 
dispnesi nedeniyle pulmoner emboli 
öntan�s� alm�  ve çekilen pulmoner 
bilgisayarl� tomografi (BT) anjiyosun-
da ddBAT tan�s� konulmu tur. BT 
anjiyosunda; ç�kan aorta moderatör 
bant içeren sa  ventrikülden köken 
almakta ve sa  arkus aorta olarak de-
vam etmektedir. Ana pulmoner arter 
sol ventrikülden ç�kmakta olup in-
fundibular darl�k izlenmi tir. Sa  at-
rium mitral kapakla sol ventriküle, sol 
atrium ise triküspit kapak ile sa  vent-
riküle aç�lmakta olup atrial septal de-
fekt (ASD) mevcuttur, VSD izlen-
memi tir. Ayr�ca çekilen tomografi ile 
situs inversus totalis ve levokardi ta-
n�s� da konulmu tur. Akci er grafi-
sinde solda aort topuzu izlenmemi -
tir. Hasta siyanoz, dispne ve konjestif 
yetmezlik bulgular� nedeniyle servisi-
mizde yat�r�larak izlenmi tir. Ayr�nt�l� 
de erlendirme için yap�lan transöze-
fageal ekokardiyografisinde sol üst 
ekstremite venöz sistemden verilen 
ajite salin sa  atriuma dolmu , mitral 
kapaklar vas�tas�yla anatomik sol 
ventriküle geçti i izlenmi tir. Geni  
ASD’den her iki atrium aras�nda bidi-
reksiyonel geçi  izlenmi tir ( ekil1). 
Anatomik sol ventrikülden ç�kan 
pulmoner arterde infundibular sevi-
yedeki darl�k nedeniyle ortalama 40 
mmHg sistolik gradient saptanm� t�r. 
leri anatomik de erlendirme için ya-

p�lan kardiyak MR görüntüleri ile ana-
tomik sa  ve sol ventrikül ayr�nt�l� 
olarak incelenmi tir ( ekil2).

Hastada mevcut anatomik bozukluklar; 
ddBAT, situs inversus totalis ve levo-
kardi ve geni  ASD idi. Anatomik sa  

ventrikül maruz kald� � sistemik rezis-
tans nedeniyle ileri derecede dilate idi. 
Pulmoner infundibular darl�k nede-
niyle artm�  anatomik sol ventrikül içi 
bas�nç ve buna sekonder artm�  sa  
atrium içi bas�nca ba l� olarak geni  
ASD’den sa -sol geçi  izlendi. Bu se-
beple hastada siyanoz mevcuttu (arte-
riyel kan gaz�nda PaO2: 48 mmHg). 
Medikal tedavi ve izlem karar� verildi. 
Telemetrik izleminde AV blok izlen-
medi ancak s�k ekstrasistolleri mev-
cuttu. Hastaya oksijen, pozitif inotrop 
ve diüretik tedavisi uyguland�. Tedavi 
alt�nda ödemleri geriledi, dispnesi 

NYHA s�n�f 3 seviyesine geldi. Arit-
mik komplikasyon olmad�. Hasta ev 
tipi oksijen tedavisi ve medikal teda-
visi düzenlenerek taburcu edildi. 

Tart� ma 

Nadiren ddBAT vakalar�, burada oldu u 
gibi, e lik eden di er anatomik de-
fektler belirgin de il ise asemptoma-
tik olarak ileri ya lara gelebilmektedir. 
Özellikle situs inversus totalisin e lik 
etti i transpozisyon vakalar�n�n daha 
iyi seyirli oldu u ve ileri ya lara gele-
bildi i literatürde gösterilmi tir (6). 
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Literatürdeki eri kin vakalar ortalama 
40 ya  civar�nda olup, nadiren 60-70 
ya  grubunda hasta bildirimleri de 
mevcuttur (7). Bu vakada belirgin 
pulmoner infundibuler darl� a ra -
men hasta 70'li ya lar�na kadar belir-
gin ekilde semptomatik olmam� t�r. 
Bunun sebebi müsküler infundibuler 
darl� �n muhtemelen zaman içerisin-
de, ileri ya la belirginle mesi olabilir. 
Hasta son y�llarda nefes darl� � ya-
k�nmas� ile KOAH tan�s� alm�  ve bu 
nedenle izlenmi tir, ancak istirahat 
yak�nmalar� son bir y�lda geli mi tir. 
ASD'deki sa -sol geçi in, artan vent-
rikül içi bas�nca ba l� son zamanlarda 
geli erek siyanoza sebep oldu unu ve 
hastay� daha semptomatik hale getir-
mi  olabilece ini dü ünmekteyiz.  

Bu grup hastalarda aort ve pulmoner 
arterlerin ç�k� lar� genelde yanyanad�r 

ve aort, pulmoner arterin solunda 
seyreder. Ancak hastam�zda situs in-
versus totalis oldu u için aort sa da 
seyretmektedir. Kalp apeksi sola do -
ru yönlendi inden tam tan�m�z situs 
inversus totalis ve levokardidir. Ön 
arka akci er filminde aort topuzu gö-
rülmemektedir. Ekokardiyografik in-
celemede ventriküllerin ay�r�c� tan�-
s�nda; y�llarca sistemik bas�nca kar � 
çal� m�  olan sa  ventrikülün sol 
ventrikülden ay�r�m� oldukça zor ola-
bilir. Burada, atrioventriküler kapak-
lar�n belirlenmesi ve moderatör ban-
d�n saptanmas� anatomik sa -sol 
ventrikül ay�r�c� tan�s�nda yard�mc�d�r. 
MR görüntüleme ise anatomik bo -
luklar, damarsal ba lant�lar ve e lik 
eden di er anomalilerin tespiti için 
oldukça faydal�d�r.

Hastam�z anatomik sa  ventriküle pozitif 
inotropik destek tedavisi, oksijen ve 
diürez ile beraber kompanse hale 
gelmi tir. 72 ya �nda ve NYHA s�n�f 
3 efor kapasitesi ile ya am�na devam 
edebilmekte oldu undan ek bir inva-
ziv i lem veya cerrahi giri im dü ü-
nülmemi tir. Vakam�z�n, KOAH ve 
situs inversus totalis tan�s� ile takibi 
yap�lan ancak alt�ndan geç tan� alm�  
konjenital kalp hastal� � ç�km�  olan 
ilginç ve ö retici bir vaka oldu unu 
dü ünmekteyiz. Özellikle dispne se-
bebi ara t�r�l�rken kardiyak sebepler 
net bir ekilde d� land�ktan sonra 
KOAH tan�s� ve tedavisi ba lanmas�, 
nadiren de olsa kar �la abilece imiz 
bu tip olgular� atlamamam�z� sa laya-
cakt�r. 
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