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Tam Diizeltme Yapilmamis Fallot Tetralojili Olguda Akut

iskemik inme

A Case of Uncorrected Tetralogy of Fallot Presenting with Acute Ischemic Stroke
Aslan Tekatas', Sezgin Kehaya', Bekir Cagli2, Vedat Akdemir’, Ozer Aynacl', Yiice Dogru', Feyza Aksu?

Fallot Tetralojisi (FT) en sik gozlenen konjenital siyanotik kalp hastahgidir.
FT temel olarak ventrikiiler septal defekt, sag ventrikil ¢ikis yolu obstrik-
siyonu, pulmoner stenoz ve sag ventrikil hipertrofisini icermekle beraber
ayrica dekstropoze aorta (ata binen aorta), atrial septal defekt ve korener
arter anomalileri gibi ek malformasyonlar da eslik edebilir. Hastalara ya-
samin ilk haftasinda pulmoner arter ile subklavian arter arasinda pali-
atif olarak anastamoz yapilip ve major cerrahiyi kaldirabilecek duruma
geldikten sonra total diizeltme ameliyati yapilir. Norolojik tutulum olarak
hastalarda atreriel veya venéz inme, senkop ve nobetler ortaya ¢ikabilir.
Genellikle klinik tablo serebral venéz tombozdur. inme ¢ocuklarda hiper-
viskosite ve mikrostaz ile iliskilendirilmis iken eriskinlerde ise flebotomi,
mikrositoz, hipertansiyon, diabetes mellitus ve ritim bozukluklari gibi
geleneksel inme risk faktorleri iliskilendirilmistir. Eriskin yaslarda diizel-
tilmemis FT’li hastalara nadiren rastlanir. Bu calismada tam dizeltme
operasyonu gecirmeden 39 yasina kadar yasayabilen ve cogunlukla bekle-
nen tablo olan venoz inmenin yerine arteriyel inme gelisen bir hasta olasi
inme mekanizmalari literatiir isiginda tartisilarak sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Fallot tetralojisi, iskemik inme, hiperkoagulabilite

Tetralogy of Fallot (FT) is the most common cyanotic congenital heart dis-
ease. FT is mainly composed of ventricular septal defect, right ventricular
outflow tract obstruction, pulmonary stenosis and right ventricular hyper-
trophy, but also can include dextrapositioned aorta (overriding aorta), ad-
ditional malformations such as atrial septal defect, and coronary artery
anomalies. In the first week of life patients undergo palliative anastamosis
between a pulmonary artery and subclavian artery and after they become
eligible for major surgery total correction isperformed. With neurological
involvement ischemic or venous stroke, syncope and seizures can occur.
Generally, clinical presentation is cerebral venous thrombosis. lischemic
stroke in children is associated with hyperviscosity and microstasis, and
in adults with phlebotomy, microcytosis and traditional stroke risc fac-
tors such as hypertension, diabetes mellitus and cardiac rhythm disorders.
Patients with uncorrected FT rarely survive adulthood. In this study, we
present a case without total correction, who lived up to the age of 39 years
and presented with arterial stroke instead of expected venous thrombosis,
along with stroke mechanisms in the literature.
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Giris

Fallot Tetralojisi (FT) en sik gozlenen konjenital siyanotik kalp hastaligidir (1, 2). ilk kez 1888'de
Fransiz Etienne-Louis Arthur Fallot tarafindan tarif edilmistir (3). FT bilesenlerinde ventrikiiler
septal defekt (VSD), sag ventrikiil cikis yolu obstriksiyonu, pulmoner stenoz ve sag ventrikiil hi-
pertrofisi bulunur (3). Hastalara hayatin ilk haftasinda Blalog ve Tousing tarafindan tariflenen
pulmoner arter ile subklavian arter arasinda paliatif olarak anastamoz yapilip major cerrahiyi
kaldirabilecek duruma geldikten sonra total diizeltme ameliyati yapilir (4). Diizeltme yapilmaksi-
zin 30 yasina kadar sag kalim yiizdesi %6 iken diizeltme operasyonu yapilan hastalarda 30 yillk
mortalite %0,5 lere kadar dismektedir (5, 6). Norolojik tutulum olarak hastalarda atreriel veya ve-
noz inme, senkop ve nobetler ortaya cikabilir (7, 8). Beklenen klinik tablo genellikle serebral venoz
tombozdur (9). inme cocuklarda hiperviskosite ve mikrostaz ile iliskilendirilmis iken eriskinlerde
ise flebotomi, mikrositoz, hipertansiyon, diabetes mellitus ve ritim bozukluklari gibi geleneksel
inme risk faktorleri iliskilendirilmistir (10). Eriskin yaslarda diizeltiimemis FT'li hastalara nadiren
rastlanir (11). Vakamizi diger hastalardan ayiran 6zellik 39 yasina kadar tam diizeltme operasyonu
gecirmeden (sadece Blalock-Tousing santi ile) yasayabilmesi ve arteriyel inmenin gozlemlenmesiy-
di, bu nedenle olasi inme mekanizmalari tartisilarak sunulmaya deger bulunmustur.

Olgu Sunumu

Otuz dokuz yasinda erkek hasta 1 haftadir olan dengesizlik, konusmada pelteklik, gozlerde ka-
rarma sikayeti, ytrtirken diisecek gibi hissetme nedeni ile acil servise basvurdu. Bu sikayetlerinin
aniden basladigi 6grenildi. Ayrica 1 hafta dnce ytrtrken dustigi, kasilmasinin olmadigi, biling
kaybinin olmadigi ve etrafinin farkinda oldugu bildirildi. Bu sikayetler nedeniyle néroloji po-
liklinigine miiracaat eden hastaya kranial manyetik rezonans goriintiileme (MRG) yapiimis. Sol
temporal lob subkortikal bolgede akut iskemik infarkt saptanmasi tizerine Trakya Universitesi
Tip Fakiltesine sevk edilmis. Acil serviste tarafimizca degerlendirilen hastanin nérolojik mua-
yenesinde: sola dogru disme egiliminindeki ataksi disinda ozellik saptanmadi. Sistemik muaye-
nesinde comak parmak ve perioral siyanoz disinda 6zellik yoktu. Diffizyon MRI da sol temporal



lobta subkortikal, subakut diffiizyon kisitlamasi mevcuttu. Rutin
kan tetkiklerinde Hgb: 25,5 gr/dL, Hct: %75,5, MCV: 101 f/I, Plt:
81.000 10"3/uL, Whc: 4.700 10~3/uL, Rbc: 7.400 106 /uL, Ure:
25,7 mg/dL, Kreatinin: 1,07 mg/dL, Alt: 21U/L Ast: 76U/L saptan-
di. Elektrokardiyografi (EKG) sinus ritmindeydi. Noroloji servisine
yatirilan hastanin 6z gecmisinde 1984 yilinda FT nedeni ile bir kez
operasyon gecirdigi ve tekrar operasyon gecirmesi gerektigi ancak
hastanin takiplerini yaptirmadigi 6grenildi. Hastanin bilinen bas-
ka hastaligi olmadigi ve herhangi bir ilag, madde, kullanmadig
6grenildi. Yorgunluk sonrasi morarmasinin ve halsizliginin arttig
bildirildi. Sigara kullanmadigi ancak 15 yildir hemen her giin 2
duble raki veya 3-4 bira tiikettigi 6grenildi. Hastaya 300 mg Asetil-
salisilik asit ve distik molekiler agirlikli heparin tedavisi baslandi.
Yatisindan sonra bakilan kan tetkiklerinde arteriel kan gazinda
Ph: 7,35, p0,: 86,4mmHg, pC0,: 26,1 mm Hg, SO*: %96,3saptand.
Aclik kan sekeri: 94 mg/dL, Ure: 25 mg/dL, Kreatinin: 0,73 mg/dL,
Alt:10 U/L, Ast: 37 U/L, LDH: 62 U/L, Alkalen fosfataz: 64 U/L, Ga-
maglutamil transpeptidaz (GGT): 131 U/L, Total protein: 6,4 g/dL,
Albumin: 3,6g/dL, Kraetin kinaz: 55 U/L, Kolesterol: 227 mg/dL
Trigliserid: 201 mg/dL, HDL-kolesterol: 40,9 mg/dL, LDL-kolesterol:
143 mg/dL, TSH: 2,23 mLU/mL, Serbest T4:1,21 ng/dL, CRP: 0,92
mg/dL, Sedimantasyon: 1 mm/1saat olarak saptandi. Yatisinin
iciincti giniinde ttim viicudunda morarma ile birlikte gozlerini
tavana dikme, hiriltili solunum, kollarinda ve bacaklarinda ge-
rilme ve ardindan kasiima seklinde 30 sn siiren nobet izlendi ve
ardindan 20 dk siiren postiktal konflizyonu gelisti. Olayin hemen
ardindan bakilan arteriel kan gaz’'nda PH: 7,35, p02:86 mmHg,
pC02: 26 mmHg, SO2: %96 saptandi. Bilgisayarli Beyin Tomografi
(BT)'de sol temporal enfarkt alani disinda 6zellik saptanmadi. Post
iktal donemde yapilan Elektroensefalogram (EEG) da anormallik
saptanmadi. izlenen nobet hipoksik hecme ile iliskilendirildi an-
cak kan gazinda hipoksi olmadigindan epileptik nobet kabul edi-
lip Levetiracetam 1000 mg/giin tedavisi baslandi. Kranial MRI'da
bilateral serebellar kronik lakiiner infarktlar, korpus kallozum
trunkusunda incelme, yas ile uyumsuz serebral kortikal atrofi, sag
kaudat nukleus govdesinde ve sol talamusta kronik lakiner in-
farkt, sol temporal lob posterior bolgede subkortikal alanda fokal
hemoraji alanlari iceren, post kontrast incelemede giral kontrast-
lanma gosteren subakut iskemik enfarkt alanlari izlendi. Kranial
MR Anjiografide sag anterior serebral arter A1 segmenti hipopla-
zik, her iki posterior serebral arterlerde stenoz alanlari ve arterial
tortiosite mevcuttu. Servikal MR Anjiografide arkus aortada doli-
koektazik goriinim, vertebrobaziler sistemde dolikoelongasyon,
sag subklavian arter ¢cikimindan itibaren 5 cm bolgede okliizyon
goriinumu, sag vertebral arter distalinde zayif dolum ve stenoza
bagli stpheli proksimal okliizyon izlenmekteydi. Sag subklavian
arter ile sag pulmoner arter arasinda anastamoz izlendi. Blalock-
Tousing anastomozu olarak degerlendirildi. Kranial MR venografi-
de herhangi bir anormallige rastlanmadi. Karotis ve vertebral arter
doppler ultrasonografide karotis sisteminde ozellik saptanmadi,
vertebral arterler osteodejeneratif degisiklikler nedeni ile deger-
lendirilemedi. izole GGT yiiksekligi nedeni gastroenteroloji tarafin-
dan degerlendirildi. GGT yiiksekliginin alkole bagli oldugu ifade
edildi. Polisitemi nedeni ile hematoloji konsultasyonu istenen has-
tadan eritropoetin (EPO) diizeyi ve polisitemia vera agisindan JAK-2
mutasyonu, Protrombin gen mutasyonu, Faktor 5 Leiden mutas-
yonu, Metilen Tetrahidrofolat Reduktaz istendi. EPO: 11 (normal)
saptandi. JAK-2 mutasyonu negatif, Protrombin gen mutasyonu,
Faktor 5 Leiden mutasyonu, Metilen Tetrahidrofolat Reduktaz nor-
mal seviyelerde saptandi. Hematoloji klinigi tarafindan sekonder
hemostaz bozuklugu olarak degerlendirilip antiagregan tedavi
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baslanan hastaya Hct<%50 olacak sekilde flebotomi onerildi. Seri
flebotomiler sonucu Hb: 17,1 gr/dL, Hct: %54, PIt:269.000 10”3/
ul saptandi ve hasta hematoloji tarafindan takibe alindi. Geng se-
rebrovaskiiler hastaliga yonelik bakilan protein C ve S, antitrom-
bin 3 negatif saptandi. Kardiolojiklinigi ile konsulte edilen hastaya
transtorasik ekokardiyografi (EKO) ve holter EKG yapildi. Holter
EKG'de nadir erken atrial ve ventrikiiler erken atimlar saptandi,
tedavi onerilmedi. Transtorasik EKO'da sol ventrikiilde konsantrik
hipertrofi, EF>55, sag kalp bosluklarinda genisleme ve hipertrofi,
ana pulmoner arter hipoplazik, atrial septum intakt, 10.8 mm pe-
rimembranoz VSD ile ata binen aorta saptandi ve diizeltilmemis
FT olarak degerlendirildi. Kardioloji konseyinde goriisiilen hastaya
sag ve sol kateterizasyon yapiimasi ve postoperatif coumadinizas-
yon onerildi. Kataterizasyonu kabul etmeyen hasta coumadinize
edildi. Sekonder hemostaz bozuklugu nedeni ile antiagregan teda-
viye devam edildi. Takibinde ataksisi gerileyen hasta asemptoma-
tik olarak taburcu edildi. Hasta Trial of Org 10172 in Acute Stroke
Treatment (TOAST) gore sebebi belli olmayan iskemik inme olarak
degerlendirildi.Hastadan bilgilerinin yayinlanmak tzere kullanila-
cagi izni hususunda yazili onam alindi.

Tartisma

Fallot Tetralojiside klasik bulgulara ilaveten, dekstropoze aorta
(ata binen aorta), atrial septal defekt ve koroner arter anomalile-
ri gibi ek malformasyonlar da izlenebilir (6). Mortaliteyi etkileyen
sag ventrikil ¢ikis yolu obstriksiyonu olup, yasayanlarda obstriik-
siyonun daha az oldugu bilinmektedir (11). Ekokardiografide pul-
moner arter hipoplazisi saptanip atrezi olmayisi sag ventrikil ¢cikis
yolu obstriksiyonunun daha hafif oldugunu distindirmekte olup,
hastamizin bu yasa kadar ulasabilmesini aciklayabilir. Simdiye
kadar korreksiyon yapilmadan yasadigi bilinen en yasli hasta 87
yasindadir (12). Paliatif olarak yapilan sistemik-pulmoner dolasim
anastamozu sonrasi total diizeltme yapilmadan mortalite oranini
bildiren calisma yoktur.

iskemik inme ile basvuran olgumuzda etiolojiye yonelik yapilan
kranial MR, kranial ve servikal MR Anjiografi ve karotis-verteb-
ral arter doppler ultasonografisinde Blalog Tousing anastamozu
ile uyumlu sag subklavian arter ile sag pulmoner arter arasin-
da anastamoz izlendi. Sag subklavian calma sendromu doppler
ultrasonografide (USG) saptanmadi. Ancak onceki calismalar goz-
den gecirildiginde portosistemik sant sonrasi da ortaya ¢ikabildigi
bildirilmektedir (13). Vakamizda da boyle bir durum gelisip inme-
ye yatkinlik olusturmus olabilir. MR sekanslarinda izlenen tortioz
gorinim ve kronik laktner infarktlar vaskilopati ile uyumlu gibi
goriinmektedir ve 1993’te yapilan iskemik inme siniflamasi olan
TOAST kriterlerine gore laktiner infarkt ile uyumlu gibi gortinmek-
tedir (14).

Anterior ve posterior sirkiilasyonda infarktlari olan hastada kar-
dioembolik zemin dustintldu. Ancak, TOAST kriterlerine gore FT
kardioembolik inme icin bir risk faktori olarak kabul edilmemek-
tedir. Bununla birlikte EKO'de saptanan VSD ve dilate kardiomiyo-
pati gibi nedenler kardioembolizm nedeni olarak degerlendirile-
bilir. Hastada miiracaat esnasinda hemoglobin degeri 25 mg/dL ve
hematokrit degeri %75 ile hiperkoagulabilite durumu mevcuttu.
Wirshov triadi olarak bilinen staz, hiperkoagulabilite ve endotel
hasari tromboz gelisimi icin bilinen sebeplerdir (15). Ayrica, pul-
moner basing artisina bagli olarak sagdan sola sant artar ve hipok-
si derinlesir (16). Hipoksiye sekonder polisitemi ve rolatif demir
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eksikligi gorulebilir. Bu durum da hastalarda viskoziteyi artirip
tromboza yatkinlik olusturmaktadir (10). FT'inde kronik hipoksi
mevcuttur ve hipoksiye bagli sekonder polisitemi gelisir. Olgumuz-
da kronik hipoksinin gostergesi olarak polisitemi ve comak par-
mak saptandi. VSD ile birlikte polisitemi de kardioembolik inmeyi
aciklayabilir. Ancak hastamizda sagdan sola gecisi gostermek icin
kateterizasyon yapilamadigi icin bu durumu net bir sekilde kanit-
layamadik. Olgumuza hematoloji konsultasyonu oOnerisiyle seri
flebotomiler uygulandi. Literatiire bakildiginda, flebotomi etkisi-
nin kisa surdigi ve demir eksikligi anemisine yol acip trombozu
arttirabileceginden dolayi konjenital siyanotik kalp hastaliklarinda
yaptlmasinin sakincali oldugu bildirilmistir (8). Ayrica eriskinlerde
inme icin risk faktoru olarak bildirilmistir (10).

FallotTetralojilihastalardaegzersizsonrasipulmonerstenozunve hi-
poksininartmasiilehipoksikhecmelergozlendigibilinmektedir (16).
Olgumuzda da buna benzer olarak efor sonrasi yorgunlugun art-
masi ve dinlenme ihtiyaci olmasi hipoksik hecmeyi distindiirmek-
tedir. Hipoksinin derinlesmesi ile hastalarda epileptik nobetler
izlenebilmektedir. Olgumuzda siyanoz ile birlikte jeneralize tonik
klonik kasilma izlendi. Nobet sonrasi bakilan arterial kan gazin-
da ciddi hipoksi izlenmedi bu nedenle hastanin nobeti kesin bir
sekilde hipoksiye baglanamadi. Postiktal elektroensefalografide
iktal aktivite izlenmedi ancak kronik hipoksi durumu ve sereb-
rovaskiiler olayl oldugundan dolayi hastaya antiepileptik tedavi
baslandi. Diizeltme operasyonu planlanmis olan 58 FT’li hastanin
uzun donem durumunu degerlendirilen bir calismada hastalarin
ikisinde operasyon oncesi nobet oykisi ve besinde inme oykiisi
mevcuttu (17). Bu calisma FT’ inde nobet riskinin oldugunu des-
teklemektedir.

Sonug

Tam dizeltme yapilmayan FT’li hastalarda iskemik inme gelisimi
mekanizmasi kesin olarak bilinmemektedir. Kardiyoembolik etiyo-
lojiyi destekleyen gticlii kanitlar olmasina ragmen olgumuz TOAST
kriterlerine gore sebebi belirlenemeyen inme olarak siniflandiril-
mistir. Konunun daha iyi anlasilabilmesi, fazla sayida hastanin
uzun donemde takip edilmesiyle mimkin olacaktir.

Hasta Onami: Yazili hasta onami bu ¢alismaya katilan hastadan
alinmustir.
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