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On dokuz yasinda bir hastada kor triatriatum sinister

Cor triatriatum sinister in a 19-year-old patient

Dr. Serdar Sevimli, Dr. Fuat Giindogdu, Dr. Sakir Arslan, Dr. Hiiseyin Senocak

Atatlirk Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Anabilim Dali, Erzurum

Kor triatriatum sinister nadir bir dogustan kardiyak
anomalidir. Fibromuskuler bir membran tarafindan sol
atriyum iki bolime aynimistir. Hastaligin tanisi cogun-
lukla cocukluk déneminde konmasina ragmen, erigkin
déneme kadar ulasan hastalarin sayisi az degildir. On
dokuz yaginda kadin hasta son bir yildir artan nefes
darligi yakinmasiyla basvurdu. Fonksiyonel kapasitesi
NYHA sinif 2 olarak degerlendirildi. Oykiisiinde daha
Once benzer bir yakinmasi yoktu. Kalp seslerini dinle-
mekle apikal 2/6 dereceli diyastolik Gftrim duyuldu.
Elektrokardiyografi ve teleradyografi bulgulari normaldi.
Transtorasik ekokardiyografide sol atriyumu ikiye bélen
ince bir membran goérildi; ancak membrandan gecis
bélgesi gorintilenemedi. Transdzofajiyal ekokardiyog-
rafide membrandan gecis de gozlendi, ancak membran
acikliginin derecesi goruntilenemedi. Kor triatriatum
sinister tanisi konan hastaya uygulanan kardiyak kate-
terizasyonda pulmoner kapiller wedge basinci-sol vent-
rikll diyastol sonu basing gradiyenti 10 mmHg bulundu.
Bu bulgularla hasta icin ameliyat karar verildi.

Anahtar sézclikler: Kor triatriatum/tani/komplikasyon; ekokar-
diyografi; kalp defekti, dogustan/tani.

Kor triatriatum sinister nadir goriilen bir dogustan
anomalidir™ Dogustan kalp hastaliklar1 arasinda
goriilme siklig1 %0.1°dir.? Sol atriyum, fibromuskiiler
bir membranla, pulmoner venlerin acildig1 posterosu-
perior boliim ve mitral kapak ile sol atriyum apendik-
sini iceren anteroinferior boliime ayrilir. Atriyumu
iki boliime ayiran membran sag atriyumda da gorii-
lebilmesine karsin, olgularin cogunlugunu klasik kor
triatriatum (kor triatriatum sinister) olusturur.

OLGU SUNUMU

On dokuz yaginda kadin hasta, son bir yildir
artan nefes darlig1 yakinmasiyla poliklinigimize

Cor triatriatum sinister is a rare congenital cardiac anoma-
ly in which the left atrium is divided into two chambers by
a fibromuscular septum. Although the disease is gener-
ally diagnosed in early childhood, some patients remain
asymptomatic until adulthood. A 19-year-old female patient
presented with dyspnea that increased in severity for the
past year. Her functional capacity was NYHA class Il. She
had no other complaints in history. Cardiac auscultation
revealed a grade 2/6 apical diastolic murmur. Findings of
electrocardiography and chest radiography were normal.
Transthoracic echocardiography showed a thin membrane
dividing the left atrium, but no transmembrane flow was
visualized. The flow could be visualized by transesopha-
geal echocardiography, but the area of membrane fen-
estration could not be determined. The diagnosis was
made as cor triatriatum sinister and the patient underwent
cardiac catheterization, which revealed a pressure gradi-
ent of 10 mmHg between the pulmonary capillary wedge
pressure and left ventricular end-diastolic pressure. The
patient was submitted to surgical correction.

Key words: Cor triatriatum/diagnosis/complications; echocar-
diography; heart defects, congenital/diagnosis.

basvurdu. Fonksiyonel kapasitesi New York Heart
Association (NYHA) siniflamasina gore sinif 2 ola-
rak degerlendirildi. Oykiisiinde daha 6nce benzer bir
yakinmasi yoktu. Fizik muayenesinde kan basinci
110/70 mmHg, nabiz 80/dk ve ritmikti. Kalp sesleri-
ni dinlemekle apikal 2/6 dereceli diyastolik iifiiriim
duyuldu. Diger sistem muayeneleri normal olarak
degerlendirildi. Elektrokardiyografide normal siniis
ritmi vardi. Teleradyografide kardiyotorasik indeks
normaldi ve pulmoner konjesyon bulgulart yoktu.
Transtorasik ekokardiyografide sol atriyumu ikiye
bolen ince bir membran goriildii; ancak membran-
dan gecis bolgesi goriintiillenemedi. Devamli dalga
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Sekil 1. Transézofajiyal ekokardiografi. (A) Orta 6zofagus modifiye uzun eksen pencereden: Atriyal membranin sol atriyumu ikiye
ayirdigi goralayor. (B) Ust 6zofagus kisa eksen pencereden: Atriyal membran atriyumu ikiye ayirip interatriyal septuma kadar

uzaniyor.

Doppler 6rnek voliimii gecis akimina paralel yonle-
nemedigi i¢in belirgin bir transmembran gradiyenti
alinamadi. Tiim kalp bosluklar1 normal sinirlarday-
di, ejeksiyon fraksiyonu %55 bulundu. Tiim kapak-
larin akim ve yapilari normal olarak degerlendirildi.
Taniy1 kesinlestirmek amaciyla yapilan transozofa-
jiyal ekokardiyografide, lateralde sol iist pulmoner
ven ile sol atriyum apendiks bileskesinden baglayip,
medialde fossa ovalise kadar uzanip sol atriyumu
ikiye bolen ince bir membran saptandi (Sekil 1).
Transozofajiyal bikaval pencereden, membranin inte-
ratriyal septumla birlestigi yere yakin bir bolgeden
renkli Doppler ekokardiyografi ile sol atriyumun
membranin iistiinde kalan boliimiinden alt bolimii-
ne gecis gozlendi (Sekil 2). Membran agikliginin
derecesi goriintiilenemedi. Kor triatriatum sinister
tanis1 konan hastaya, transmembran gradiyentini
O0lcmek amaciyla kardiyak kateterizasyon uygulan-
di. Pulmoner kapiller wedge basinc1 18 mmHg, sol
ventrikiil diyastol sonu basinct 8 mmHg, pulmoner
arter sistolik basinc1 60 mmHg, sag ventrikiil sisto-
lik basinc1 63 mmHg, sag atriyum ortalama basinci
4 mmHg bulundu. Pulmoner kapiller wedge basinci
— sol ventrikiil diyastol sonu basing¢ gradiyenti 10
mmHg idi. Bu sonuclar 151¢1nda hasta i¢cin ameliyat
karar1 verildi.

TARTISMA

Klasik kor triatriatum olarak tanimlanan kor
triatriatum sinisterde, fibromuskiiler bir membran
lateralde sol atriyal apendiks ile sol iist pulmoner
ven bilegkesinden baglayarak, medialde interatriyal
septuma dogru uzanarak sol atriyumu iki boliime

ayirir: Posterosuperior oda iist boliimii olusturur,
pulmoner venlerden gelen kani alir ve aksesuvar
boliim olarak tanimlanir; anteroinferior boliim ise
sol atriyal apendiks ve mitral kapak aparatusunu
icerir ve gercek sol atriyumu olusturur.>* Ust ve
alt bolimlerin birbiriyle iligkisi bir veya daha fazla
pencere yoluyla olur.

Genellikle tek bagina goriilen bir anomali olma-
sima kargin, eslik eden diger dogustan anomaliler
de nadir degildir. Kor triatriatuma en sik eslik eden
anomaliler atriyal septal defekt, foramen ovale
aciklig1, catisi olusmamis koroner orifisle birlikte

Sekil 2. Trans6zofajiyal bikaval pencereden membranin interat-
riyal septuma yapistigi yerden alinan renkli Doppler ekokardi-
yografi goriintlisinde sol atriyumun posterosuperior bélimiin-
den anteroinferior bélimine tirbllan akim gézlenmekte.
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sol superior vena kava, diseke olmus aort anevriz-
masi, parsiyel vendz doniis anomalisi olarak sira-
lanabilir."! Hastamizda kor triatriatuma eglik eden
anomali yoktu.

Hastanin klinigini, atriyumu ikiye bolen sep-
tumdaki pencerelerin alani, yani pulmoner venoz
doniise karst obstriiksiyonun derecesi ve nihayetinde
pulmoner hipertansiyonun siddeti belirlemektedir.
Cogu olguda pencereler ileri derecede kisitli bir alana
sahiptir ve hastalarin ¢oguna bebeklik doneminde
tan1 konur.'**! Membrandaki agikligin biiyikligii
ile semptomlar arasindaki iligkiyle ilgili olarak, iki
boliim arasindaki pencerenin genigligi 1 cm’den
biiyiikse hastalarin genellikle asemptomatik oldugu,
orifisin 7 mm’den genis oldugu durumlarda hafif
semptomlarin goriildiigii, orifisin 3 mm’den kiiciik
oldugu olgularda ise semptomlarin giddetli oldugu
ve tabloya pulmoner hipertansiyonun hakim oldugu
bildirilmigtir.

HastaliZin semptomlar1 mitral darliginda gorii-
len semptomlara benzemektedir. Dispne, hemoptizi,
ortopne en sik goriilen semptomlardir. Fizik muayene
tamamen normal olabilecegi gibi, diyastolik ve sis-
tolik tftiriimler de duyulabilir. Mitral darligindan
farkli olarak, diyastolik ifiiriim duyulan olgularda,
tifliriimiin presistolik bilegeni ve mitral acilma sesi
duyulmaz. Baglangicta asemptomatik olan hastalar,
membrandaki pencerenin kalsifiye olmasi veya fibro-
zis gelismesi, mitral yetersizligi olugmasi veya atriyal
fibrilasyonun gelismesinden dolay: ilerleyen yillarda
semptomatik olabilirler.'¥ Olgumuzun da sonradan
semptomatik olmasi membrandaki agikligin zamanla
daralmasi ile aciklanabilir.

Onceleri hastalarin ¢oguna yanlis tan1 konmak-
tayken, goriintiileme yoOntemlerindeki gelismeler
sayesinde kor triatriatum tanist daha dogru bir
sekilde konmaya baglamistir. Bu hastalara, kli-
nik, radyolojik ve elektrokardiyografik bulgularin
benzemesinden dolay1 siklikla mitral darligi tanisi
konur."! Supravalviiler mitral halka, primer pulmo-
ner hipertansiyon, pulmoner ven darlig1 ve pulmo-
ner hipertansiyona neden olan ilerleyici pulmoner
hastaliklarla da karigabileceginden, ayirici taniya
bunlarin da eklenmesi gerekir. Transtorasik eko-
kardiyografi cogu hastada tan1 igin yeterli olmasina
ragmen, transozofajiyal ekokardiyografi membranin
ve iligkili kardiyak defektlerin daha iyi degerlendi-
rilmesini saglamaktadir. Cerrahi planlaniyorsa ve
ekokardiyografide eslik eden major kalp anomalileri
varsa kardiyak kateterizasyon oOnerilir. Cokkesitli
bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans goriin-

tiileme atriyal membranin gosterilmesinde oldukca
etkilidir."®

Hastaligin prognozu, membrandaki pencerenin
alani, membranin medial olarak interatriyal septu-
ma baglanma noktasi ve foramen ovale arasinda-
ki iligkiye ve eglik eden intrakardiyak defektlere
baglhdir. Ortalama yagsam siiresinin, membrandaki
pencerenin biiyiikliigliniin 3 mm’den az oldugu has-
talarda 3.3 ay oldugu bildirilmigtir.”’ Eger memb-
ranin baglanma noktas1 atriyal septal defekt veya
foramen ovale acikliginin altinda ise, pulmoner
venlerden gelen kan obstriiksiyona ugramadan sag
kalbe gececegi i¢cin hastalar uzun siire asemptoma-
tik kalabilirler.'"!

Tedavi membranin cerrahi olarak ¢ikarilmasi ve
ilave defektlerin tamiridir. Membranin c¢ikarilmasi
sag ve sol atriyal yaklagim ile yapilabilmektedir. Sol
atriyal yaklagim teknik olarak zor oldugu icin, giinii-
miizde sag atriyal yaklagim tercih edilmektedir.'”
Ameliyat mortalitesi diisiik olmakla birlikte, yash
hastalarda cerrahinin getirecegi riskler degerlendiril-
meli ve konservatif tedavi goz ardi edilmemelidir.

Hastamizda teknik nedenlerden dolayr memb-
ran acikliginin biiyiikliigli belirlenememesine rag-
men, semptomatik olmast ve transmembran gradi-
yentin ciddi olmasi nedeniyle ameliyat karar1 verildi.
Tedavisi basit olan bu hastalikta ¢cogu zaman yanlig
tan1 kondugu g6z oniine alinarak, mitral darlig1 semp-
tom ve bulgular1 olan hastalarda atriyal membran
mutlaka degerlendirilmelidir.
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