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BiR EKTOPiIYA KORDIS VAKASI

Dr. Fevzi Akgay

OZET

Atatiivk  Universitesi, Tip Fakiiltesi, Niimune Hastanesinde
bir »ektopiya kordis” vakasi goriildii. Vakada siddetli kardiyovaskiiler
ve nirofasiyel sistem konjenital anomalileri mevcuttu. Bu vakalar
genellikle dogustan kisa siire sonra kaybedilirler. Hastada kalbi gigiis
bosluguna koyma ameliyati yapildi. Hasta ameliyati atlatmasima
ragmen kisa siire sonra oldii. Vakammn takdimi yapudi, meveut anomal-
iler anlatidi. Literatiir incelemesi yapidi. Ameliyat  teknigine ait
yontem anlatildr ve literatiir ile karsdastirild:.

GIRIS

”Ektopiya kordis” kalbin normal
mediyasten ve go6giis boslugundaki
yerinin diginda bulunmasma  denir.
Ender rastlanan bir konjenital kalp
anomalisi olup, ilging yonii; tedavi
edilsin veya edilmesin hastalarmm ilk

bir veya iki giin icinde O6lmeleridir.
Diger konienitel anomaliler bulunmayip
sadece kalp defekti olan hastalar igin
tatminkar bir tedavi ve ameliyat
yontemi bulunmalhdir. :

GENEL BILGILER

Normal embriyolojik gelisim esna-
sinda kalp. orta mediyastendeki ye-
rini alr. Kalbin bu yerlesme bolge-
sinin diginda kalmasi ektopi halidir.
Ektopi bolgeleri; boyun, gbgiis boslugu
ve karin olabilir. Vakalarda intrakar-
kdiyak, ve diger sistem anomalileri
siklikla var olmasi yaninda, hastalarin
birgogu prematiiredir. (5) Literatiir-
deki ilk vaka 1671 de Neil Stenson,
1706 da Haller ve Martinez tarafindan
yaymlanmgtir.  Simdiki halde vaka

sayist diinyada 200 i heniiz gegmis
durumdadir. (1) Bunlar arasinda cerrahi
tedaviye tabi tutulanlar ise 30 vaka ka-
dar azsayidadir. (4) Seyrek goriildiigii ve
vakalarin ¢ogu dogumdan iig-bes saat
sonra Oldiigi icin bu alanda yaymn-
lanan yazilar azdir. ”

Embriyolojik olarak kalp ve di-
yafram oOnce boyun bolgesinde geli-
simine baglar, sonra go6giis bosluguna
iner. Bu inme 5 ile 10. fetal haftalar:
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iginde olur. Alu ile 7. haftadan sonra
ektopiye neden olacak defekt meydana
gelir. Defekt jerm plazmasmin ken-
disine ait bir anormalliktir ve ba-
bamin saghg veya gebelikteki bozuk-
luklarla ilgisi yoktur. Sternum defekti
daima var olup, sternum yan par-
calarimin gelisim esnasinda birleseme-
mesi sonucu meydana gelir. Defekt
biiyiikliigii cesitli  derecelerdedir ve
sternumun total ajenezinden ensiform
prosesin basit bir yokluguna kadar
degigebilir. Diyaframdaki defekt V
" bigimindedir ve V nin kogesi igte ver-
tebralara, uglar1 ise dista sternum
kenarlarina yapisir. Abdomen defek.

ti orta eksende olup, basit bir diyas.-

tazdan omfalosele kadar degisebilir. (4)
Anomali ¢esitli  gekillerde kendini
gosterdiginden bir smiflandirma
gereksinimi dogmustur. ilk  smifla-
may: anatomik sekline gére 1818
de Weese yapmig, sonra 1833 de
Townsend, 1948 de Byron diger simif.
lama tiirlerini 6nermislerdir.

Halen Kanagasunteram ve Verzin
(1) in ortaya attigi simiflama oldukca
benimsenmistir: 1. Servikal, 2. Tor-
ako-servikal, 3. Abdominal. Smif-
lama som olarak da  servikal,
torasik, abdominal gsekle degistiril-
mistir. Torasik tip en sik rastlanilam
olup 9, 62.5 oraminda goriiliir. Ser
vikal tip en seyrek olandir.

KLINIK BULGULAR

Kalp yiizeyel olarak yerlesikse
sadece cilt tabakasi ile ortiili olabil-
ecegi gibi, tipik vakalarda {amamen
aciktadir. Normal veya prematiire be-
beklerin kalbi ¢ogunlukla bu sekil-
dedir. Kalp apeksi, ventrikiiller, atri-
yumlar disaridan farkedilebilir ve kalp
atimlart bir saat gibi sayilabilir. Boyle-
lerinde teghis bellidir. Digtan kapali
olanlar veya sadece mediyasten disina
ancak bir herni derecesinde yer de-
gistirmig olanlar icin ayirtict tani
gerekebilir. Ayirtict tanida sol ventri-
kiiliin konjenital divertikiilii diigiinii-
lebilir. Ektopide ekseriya kalp iifiirtimii
ahnmaz. EKG c¢ogunlukla normal-
dir. On-arka ve yan (gégiis-abdomen)
grafileri tami igin faydalidir. Yan gra-
fide sadece cilt ile kapli olan kalp
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kolayca tanmnabiliir.

Hastanin yagamasi genel durumuna

bagh oldugu kadar, diger konjenital
anomalilerin olusu ve prematiirelik
derecesiyle dogru orantilidir. Vakalarin
iictebiri prematiire olup c¢ogunlukia
6li dogarlar. Canli doganlarin ¢ogu
birkac saat veya glinden fazla yagaya
mazlar. Rastlanilan konjenital lezyonlar
triklispit atrezisi, tek ventrikiil, aort,
pulmonaer arter ve biiyitkk ven ano-
malileri seklinde siralanabilir.” Prognoz
ektopi tipine baghdir. Torasik tipte
16 giinden fazla yasayan sadece
bir vaka yaymlanmigtir. Abdominal
tiptekilerin prognozu daha iyi olup
40 yasina kadar yasamis olan bir grup
vaka yaymlanmistir.



VAKA TAKDiMi

Hastamiz prematiire bebek olup
35 yagsindaki bir anneden dogmustur.
Anne G; Ps Ay idi. Cocuklarmmm bir
¢ogu normal dogumdan sonra ates-
lenip Slmiislerdir. Dért yil énce TBC
gecirmis olup onun disinda annenin
0z gegmisi normaldir. Fizik muaye-
nede 7 ayhk hamile olarak tesbit
edilmistir. 17.3.1977 tarihinde normal
ve spontan bir dogumla 1750 Gm.
agirhginda, 39 cm. boyunda, Apgan
4 olan ektopiya kordisli bu prematii-
re kiz bebek dogmustur. Bebekte ek-
topiya kordisle birlikte g6z, burun,
bag, boyun anomallileri de vards
ve kalp distal sternumdaki defektten
disar1 ¢ikmis olup atimlar: vardi. Kol

ve bacaklarini  oynatiyor, spontane
solunum yapiyordu. (Sekil1). Sabah
9.30 da dogan hasta hemen intiibe
edildi ve 30 dakika icinde ameliyata
alindi. Midsternal kesi ile mediyas-
tene girildi. Distal sternum defektli
idi ve kalp bu defekten disann ¢ik-
mis konumda bulunuyordu. Diyaf-
ramda defekt yoktu. Keza abdomen de
tam idi, fakat umbilikus kalp apek-
sinin hemen altinda bulunuyordu. Bir
ince kordon kalp apeksi ile umbili-
kusu biribirine bagliyordu. Arka ve
yanlardaki- ~perikart rezeke edildi.
Kalp-akciger yapisikliklar1 ayrilarak
kalp igin yer agldi. Yukarida ma-
nibriyum sterni kesildi, cilt kenarlar1

Sekil: 1- Hastanin ameliyat Oncesi gdriniimii.



Sekil: 2- Hastanin ameliyat sonrast gdriinimi.

debride edildi. Kalp hazirlanan boglu-
guna konuldu. Bu durumda bradikardi
olustu. Kalp vucut digina cikarild:

ve ritmi normale dondii. Tekrar go-'

giis bosluguna yerlestirildiginde ritmi
yavaghyordu. Bu sekilde yenilenen
deneyler fayda vermedi. Karaciger,
umbilikus ve hipogastriyuma konan
dikislerin baglanmas: ile asagt dogru

cekildi ve kalp icin hazirlanan yer .

daha biiyiitiildii. Bu zaman organ tek-
rar gogiis boslugu icine konuldugunda
tolere etti ve ritmi bozulmadi. Cilt
kenarlar1 diseke edilerek genisletil-
dikten sonra kapatildi. (Sekil 2)
Sternum defekti tamir edilmedi. Beg
dakika sonra kalp ritmi tekrar bradik-
ardiya donmege bagladi. Eksternal kalp
masaji uygulandi. Masajla kalp ¢aligma-
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sina 3 saat kadar devam etti. Bebekteki
diger servikal, fasiyal ve norolojik
anomallilerin  diizeltilemiyecek dere-
cede siddetli olmasi nedeniyle reani-

‘masyon durduruldiu. Hasta derhal 6l-

dii. Otopsi yapildi ve su anomaliler
saptandi:

1. D1s anomaliler,

Boyun c¢ok kisa ve govdeye bir-
lesimi genis, Turner sendromu tipinde
idi. Sag pariyetel bolgede kafa derisi
biiyiik bir defekt seklinde eksik, ante-
riyor fontanel kemiklerin biiyitk kismini
igine alacak kadar genis, 5 cm. X
5 ¢m. ¢apinda olup, burun rudimenter,
delikleri tikali, keza kulaklarda eks-
ternal delik; sagda deforme ve kapal,
g6z kapaklar1 bitisik idi. (Kalp ve



gégﬁsb yukarda anlatildifi sekilde idi).
Ekstremiteler, parmaklar.  eksternal
genitaller normal “gériiniiste idi.
II. i¢ anomaliler, '
Serebrum hipoplastik, hidrosefa-
lik ve ventrikiiller genislemis = idi.

KardiyovaSkﬁler sistemide, kalp ekto-
pisinden bagka interatriyal defekt, pul-

moner arter hipoplazisi ve bilateral
pulmoner arter sekestrasyonu (akci-
ger loblarinin arteriyel kanim pulmo-
ner arter yerine aortadan almasi)
vardi. Karacier normalden daha
bityitk hacimde olup kalp boslugunu
oldukga daraltiyordu. Sindirim sistemi
ve iirogenital sistemde ise herhangi
belirgin anomaliye rastlanmadi.

TARTISMA

- ‘Seyrek goriilen ektopiya ~ kordis
vakalarinda uzun siireli yasam olanak-
sizdir. Yasam prematiirelik ve diger
konjenital anomaliler nedeniyle miim-
kiin olamamaktadir. Bizim vakamiz-
da siddetli beyin, g6z, kulak anoma-
lileri dolayisiyla hasta vejetatif bir ha-
yattan daha ileri gotiiriillemezdi. Fakat
normal dogmus ve diger anomalileri
olmayan vakalar tek tiikk yasatilabil-
mektedir. 1976 da A.B.D. Philadelp-
hia Children’s Hoshital’da bir . vaka
ameliyatla diizeltilmis ve taburcu edil-
mistir. Cerrahide basariya engel olan
sorun  toraks icinde yer agma
giicliigli ve acilsa bile biiyiik bir kara-

SONUC

Kalbin gogiis boslugu disinda
yerlesmesi demek olan ektopiya kordis
seyrek rastlanilan bir konjenital ano-
mali olup mortalite orani da bir hayli
yiiksektir. Diger ek konjenital anomal-
ler olamayan vakalarda yasam igin
kalbin normal gégiis bosluguna yer-
lestirilmesi gerekir, aksi halde hastalar
Oliime birakilmiglardir. Maalesef cer-
rahi bagar1 oram1 oldukga diisiikse de
yasatilan tek tiik vakalar vardir.

ciger ve kisa bir inferiyor vena kava.
nin kalb yerini degistirmeyi Onlemesi
dir. Bu nedenle bazi cerrahlar akci-
ger lobektomisi, karacier rezeksiyo-
nu denemigler, fakat basarili olama-
muslardir. Biiyiikk problem bilhassa
kisa inferiyor vena kava ve sag kalbin
katlanip  deforme olusu ve do-
layisiyla kalp debisinin diismesidir.(4)

. Defektli sternumun tamirine ilk
safhada gerek yoksa da, cilt muhak-
kak kapatilmalidir. Vakamizda ' cilt
kenarlarmi defekt iizerine getirmek zor
olmamistir. Zor olan vakalarda ce-
sitli “cilt grefleri' 6nerilmistir. ~

Hastalarin ¢ogu ilk 24 saat icinde
oliirler. Servikal, torasik ve abdominal
tipler arasinda en sik rastlanilam torasik
tiptir. Piir ektopiya kordis olan va-
kalarda hasta yasatilmaga calgilmali
ve cerrahi tedavi denenmelidir. Tes-
his cilt defiktli vakalarda gayet kolaydir.
Kapali olanlarda fizik muayene, ront-
gengrafi, anjiyografi, EKG ayirtic1 tes-
hise yardimci olurlar.
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SUMMARY

In this article, acase of ectoia
cordis is reported, which occured at
Atatiirk University, Medical School,
Niimune Hoshital in 1977. Case is
presented. She was premature, 1750
Gm. She had severe cerebral, cer-
vicofacial anomalies, in addition of
ectopic heart. After birth, patient
is intubated and artificial respirati-
on is instituted. She was operated
upon and ectopic heart is taken
into the chest. Sternal defect is not
repaired, however skin is closed over
the heart. Space is prepared by pulling

the large liver inferiorly intraab
dominal sutures. Slowing of the heart
rate after replacement into the thorax
was a problem. A closed chest mas-
saj was applied. Heart maintained vi-
able for 5 hours. Since uncor
rectable cerebral and facial anomalies
were present, further cardiac assist
was considered unnecessary. Literature
is rewiewed in relation with the case,
information about embriology, patho-
logy, diagnosis and treatment have
been disscussed .
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