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Evaluating Left Ventricular Diastolic Functions in
Patients with Frequent Premature Ventricular

Contractions

AABBSSTTRRAACCTT  OObbjjeeccttiivvee::  Premature ventricular contractions (PVCs) are frequently seen in children
without any cardiac disease and are usually thought to be innocent. The aim of the study is to eval-
uate the effects of PVCs on ventricular diastolic functions in children with normal hearts. MMaatteerriiaall
aanndd  MMeetthhooddss::  16 patients with PVCs and normal echocardiographic findings and 16 patients with
normal rhythm and echocardiography findings were compared. 12 lead electrocardiography,
echocardiography, Holter monitoring and exercise test were used for evaluation. Left ventricular
ejection fraction (EF), left ventricular end diastolic diameter (LVEDd), left ventricular end systolic
diameter (LVESd), mitral E wave velocity (E), mitral A wave velocity (A), the E/A ratio, E wave de-
celeration time (EDT), peak early diastolic wave velocity septal and lateral (E’ septal and lateral)
peak late diastolic wave velocity septal and lateral (A’ septal and lateral), peak systolic wave veloc-
ity septal and lateral (S’ septal and lateral), the E/E’ ratio septal and lateral, isovolumetric relaxation
time septal and lateral (IVRT septal and lateral) were measured with echocardiography. RReessuullttss::
PVCs burden was 7±2%, presence of retrograde p-waves was 18% and response to exercise was
100% in patients with PVC. E’ septal, S’ septal and IVRT lateral were lower (p=0.030, p=0.001,
p=0.001) in patients with PVCs than the control group. CCoonncclluussiioonn::  PVCs may lead to left ventric-
ular diastolic dysfunction disturbances in structurally normal hearts. Therefore, patients should be
followed up closely. Studies involving left ventricular diastolic functions in children with frequent
PVCs evaluated by tissue Doppler echocardiographic parameters could not be found in the litera-
ture, so these findings should be supported with other studies. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Arrhythmias, cardiac; child; premature ventricular contractions, diastolic dysfunction

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç::  Ventriküler erken vurular (VEV’ler) kalp hastalığı olmayan çocuklarda sık görül-
mekte ve genellikle masum olarak düşünülmektedirler. Bu çalışmanın amacı, normal kalbe sahip ço-
cuklarda VEV’lerın diyastolik ventrikül fonksiyonları üzerine olan etkilerini değerlendirmektir.
GGeerreeçç  vvee  YYöönntteemmlleerr::  Ekokardiyografik olarak normal bulgulara sahip olan VEV’li 16 hasta ve nor-
mal  ritm ve ekokardiyografi bulgularına sahip 16 hasta karşılaştırıldı. 12 kanal elektrokardiyografi,
ekokardiyografi, Holter monitorizasyonu ve egzersiz testi ile değerlendirme yapıldı. Ekokardiyografi
ile sol ventrikül ejeksiyon fraksiyonu (EF), sol ventrikül diyastol sonu çapı (LVEDd), sol ventrikül
sistol sonu çapı (LVESd), mitral E dalga hızı (E), mitral A dalga hızı (A), E/A oranı, E dalgası dese-
lerasyon zamanı (EDT), erken pik diyastolik dalga hızı septal ve lateral (E’ septal ve E’ lateral), geç
pik diyastolik dalga hızı septal ve lateral (A’ septal ve A’ lateral), pik sistolik dalga hızı septal ve la-
teral (S’ septal ve S’ lateral), E/E’oranı septal ve lateral, izovolumetrik relaksasyon zamanı septal ve
lateral (İVRT septal ve İVRT lateral) ölçüldü. BBuullgguullaarr::  VEV’li hastalarda VEV yükü %7±2, retrog-
rad p-dalgalarının varlığı %18 ve egzersize yanıt %100’dü. VEV’li hastalarda E’ septal, S’septal kont-
rol grubuna gore daha düşük ve İVRT lateral daha kısa saptanmıştır (p=0,030, p=0,001, p=0,001).
SSoonnuuçç::  VEV’ler, yapısal olarak normal kalplerde diyastolik fonksiyon bozukluklarına yol açabilir-
ler. Bu nedenle, hastalar yakın takip edilmelidirler. Literatürde sık VEV’li çocuk hastalarda diyas-
tolik fonksiyonları doku Doppler ekokardiyografi parametreleri ile değerlendiren çalışmalara
rastlanmayıp, bulgular daha fazla çalışma ile desteklenmelidir.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Aritmiler, kardiak; çocuk; ventriküler erken vuru, diyastolik disfonksiyon
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remature ventricular contractions (PVCs)
are abnormal shaped QRS complexes that
occur earlier than they should. They are

caused by myocardial electrical, mechanical and
chemical stimulation.1 They have been evident on
routine electrocardiograms (ECGs) in 0.8 to 2.2%
of children with no known heart disease, in 18%
of newborns and in up to 50% of adolescents dur-
ing 24-hour Holter monitoring.2-4 Tachycardia,
chest pain, syncope and dyspnea complaints are
frequent in children with PVCs.1

PVCs are frequently observed in daily practice
and majority of the patients with such beats do not
have any structural heart disease.5 They are accepted
as benign when there is not any cardiac disease and
when they are suppressed during exercise. In gen-
eral, follow-ups show decline in the frequency of
PVCs.6 Although they are benign, it was shown that
PVCs may lead to progressive left ventricular (LV)
dysfunction and dilatation.7 Recovery in left ven-
tricular  functions following anti arrhythmic treat-
ment or successful radiofrequency catheter ablation
therapy are supporting the relation between PVCs
and dilated cardiomyopathy.7,8 Changes in calcium
hemostasis, increased oxygen consumption and ven-
tricular asynchrony are some of the mechanisms
causing ventricular dysfunction by PVCs.9,10

Some studies performed on adult patients sug-
gest that PVCs burden exceeding 20% (>20%) in
24-hour Holter monitoring, presence of retrograde
p-waves following PVCs, presence of non-sus-
tained ventricular tachycardia are some of the pa-
rameters associated with left ventricular
dysfunction and dilatation.11,12

Diastolic function is intimately connected to
the preceding systole through recoil, restoring
forces and ventricular suction effects that are linked
to energy built up in systole and also connected to
ventricular contractile synchrony. Likewise, a pro-
longed systole due to ventricular dysfunction will
compromise diastolic duration. Thus, systolic and
diastolic functions are intimately linked.13

İmpairment in diastolic functions usually oc-
curs before systolic functions and appears as an
early finding in many cardiac diseases before clin-

ical findings become evident. Therefore being
aware of diastolic functions is important for early
diagnosis and treatment of many cardiac diseases.14

Studies performed on adult patients supported
the association between PVCs and systolic and di-
astolic functions, however, no studies were carried
out particularly on diastolic functions in pediatric
patients. Thus, our aim is to evaluate diastolic func-
tions in pediatric patients with frequent monomor-
phic PVCs. 

MATERIAL AND METHODS

STUDY PROTOCOL AND PATIENTS

The first study group consisted of sixteen patients
who were referred to our pediatric cardiology poly-
clinic with chest pain and palpitation complaints and
had PVCs originating from right ventricular outflow
tract (RVOT) on 12-channel ECG. They had normal
left ventricular systolic functions with normal
anatomic findings and at least 1000 PVCs on 24-hour
Holter monitoring. The second group demonstrated
the control group and it consisted of sixteen patients
who were referred to our pediatric cardiology poly-
clinic with chest pain and palpitation complaints that
were associated with non-cardiac causes. They were
evaluated as normal according to echocardiography
and cardiac rhythm based on ECG findings. The
study was performed prospectively.

All patients and cases in the control group were
evaluated with detailed anamnesis, physical exami-
nation, ECG, transthoracic echocardiography (TTE),
exercise test, 24-hour Holter monitoring. Cases who
were having palpitation and chest pain for at least 3
months with normal left ventricular systolic func-
tions and anatomic findings with at least 1000 PVC
in 24 hours were included in the study group. The
determination of PVC was made with 12 channel
electrocardiography and RVOT-PVC was defined as
a characteristic electrocardiographic appearance of
a left bundle branch block contour in V1 and an in-
ferior axis in the frontal plane.8

Cases who were having palpitation and chest
pain for at least 3 months with normal left ventric-
ular systolic functions and anatomic findings with
normal 24-hour Holter findings were included in
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the control group. For both groups patients with
systemic disorders like anemia, hyperthyroidi, hy-
pertension, asthma that could effect left ventricu-
lar systolic functions and patients with ventricular
tachycardia, atrial tachycardia were not included
in the study. For both groups patients with disor-
ders that could effect diastolic functions like hy-
pertension, constrictive pericarditis, hypertrophic
cardiomyopathy, restrictive cardiomyopathy,
valvuler diseases, amyloidosis, diabetes mellitus,
myocarditis, systemic lupus erythematosus, neuro-
muscular diseases were also not included in the
study.15 Patients who were taking any medication
and who had hemodynamically important echocar-
diographic findings were not included in the study.
Informed consent was obtained from all patients
and their family. The study was approved by the
Institutional Ethics Committee.

ECHOCARDIOGRAPHIC EVALUATION

TTE was performed to all patients by using GE
Vivid 7 Ultrasound machine (GE Medical Systems,
Horten, Norway) when they were referred to poly-
clinic for their complaints. 2D echocardiography
and tissue Doppler analysis were made for each pa-
tient. Measurements were made by a researcher
who did not know features of the patients. Meas-
urements were repeated three times and mean val-
ues were calculated. Left ventricular ejection
fraction (LVEF), left ventricular end diastolic di-
ameter (LVEDd) and left ventricular end systolic
diameter (LVESd) were measured on the paraster-
nal long axis view by M-mode. Measurements were
obtained after three normal beats following PVCs
to evaluate diastolic functions accurately. Mitral E
wave velocity (E), mitral A wave velocity (A), the
E/A ratio, E wave deceleration time (EDT) were
measured by positioning the sample volume on mi-
tral valve in apical four chamber view for evaluat-
ing diastolic functions. Tissue Doppler parameters,
peak early diastolic wave velocity septal (E’ septal
), peak early diastolic wave velocity lateral (E’ lat-
eral) peak late diastolic wave velocity septal (A’
septal), peak late diastolic wave velocity lateral (A’
lateral), peak systolic wave velocity septal (S’ sep-
tal), peak systolic wave velocity lateral (S’ lateral),
the E/E’ratio septal and lateral, isovolumetric re-

laxation time septal (IVRT septal), isovolumetric
relaxation time lateral (IVRT lateral) were meas-
ured individually by positioning sample volume on
mitral valve lateral and septal annulus and data
were compared between the groups. 

HOLTER MONITORING AND EXERCISE TEST

24-hour Holter monitoring was performed once for
assessing PVCs burden in patients with PVCs when
they were referred for their complaints. 24-hour
Holter monitoring was performed after echocar-
diographic evaluation on the same day. PVCs mor-
phology, the presence of retrograde p-waves, PVCs
count were assessed with 12-channel ECG and
Holter monitoring. Exercise test (Bruce Treadmill
protocol) was applied to all patients with PVCs. Ex-
ercise test was used to assess the frequency of PVCs
during exercise. 

STATISTICAL ANALYSIS

Statistical analysis was carried out with SPSS 11.5
packet programme (Chicago Inc.) Normality tests for
continuous variables were evaluated by Shapiro-
Wilks test. Continuous variables were expressed as
mean value ± standard deviation (sd) for normal dis-
tributions, mean value ± standart deviation and me-
dian value for non-normal distributions. Student’s
t-test and Mann-Whitney U test were used for com-
parison of variables between two groups. Threshold
values were found for parameters using ROC analy-
sis. Bivariate and multiple logistic regression analysis
were used for independent variables of diastolic dys-
function. A two-tailed P value of less than 0.05 was
considered to be statistically significant. 

Topaloğlu et al. performed a study in adults
and found IVRT lateral 66±18 ms in the control
group.16 We found the sample size of the each
group as at least 14 people with the prediction of
power 80% and type 1 error 0.05 when there was
±25% difference from the mean values of our study
group (R 3.0.1. open source programme).

RESULTS

Patients with PVCs originating from RVOT and
patients in control group were compared accord-
ing to demographic characteristics, echocardio-
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graphic parameters, 24-hour Holter monitoring
and exercise test. Mean age was found 12.5±3.4
years in the patients with PVCs and 12.5±3.38 years
in the controls. 37.5% of the patients in both
groups were female. No difference was found in
LVEDd and LVESd according to echocardiographic
evaluation between the groups. There was no dif-
ference in mitral E, mitral E/A ratio and EDT be-
tween the groups. In the study group PVCs burden
was found 7±2% (3.2-10.2%), retrograde p-waves
were 18% and suppression of PVCs during exercise
test was found 100% in all of the cases (Table 1). 

Tissue Doppler evaluations (Table 2) showed
that E’ septal and S’ septal were lower in the patients
than the control group (0.12±0.01 vs. 0.14±0.01 m/s)
(p=0.030); (0.07±0.01 vs. 0.08±0.01 m/s) (p=0.001).
The study group displayed a lower IVRT lateral than
the control group (53.0±5.3 vs. 61.8±9.8 ms)
(p=0.001). IVRT septal was also lower in the patients
with PVCs (56.81±8.10 vs. 62.56±9.29 ms). However,
it was not statistically significant (p=0.070).

Based on the ROC curve analysis, cut off value
was 0.135 m/s for E’ septal (AUC=0.725, p=0,030,
Spe.=62.5%, Sen.=62.5%) ; 0.085 m/s for S’ septal

(AUC=0.777, p=0,007, Spe.=62.5%, Sen.=81.2%) and
55.5 ms for IVRT lateral (AUC=0.793, p=0,005,
Spe.=75.0%, Sen.=75.0%). The rate of distinguishing
the patients and control groups accurately was
62.5% for E’ septal, 71.8% for S’ septal and 75% for
IVRT lateral based on the threshold values obtained.

Logistic regression analysis showed that pa-
tients with S’ septal lower than 0.085 m/s had 7.72
(95% CI= 1.44-36.22) times greater risk for cardiac
dysfunction than the control group and it was sta-
tistically significant (p<0.05). Patients whose IVRT
lateral was lower than 55.5 ms had 9 (95% CI=
1.82-44.59) times greater risk of diastolic dysfunc-
tion and it was also statistically significant (p<0.01).
When the cases with S’ septal lower than 0.085 m/s
and IVRT lateral lower than 55.5 ms were evalu-
ated together the diastolic dysfunction risk in-
creased 80.7 times in patients with frequent PVCs
(p<0.001).

DISCUSSION

Although mechanisms of left ventricular dysfunc-
tion in patients with frequent PVCs could not be
clarified fully, it was mentioned that PVCs may
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TABLE 1: Demographic characteristics, echocardiographic, 24-hour Holter and exercise test findings 
in patients with PVCs and controls.

* Mann-Whitney U test.

Data presented are mean value ± sd or number of patients.

A: Mitral A wave velocity; E: Mitral E wave velocity; EDT: E wave deceleration time; LVEDd: Left ventricular end diastolic diameter; LVEF: Left ventricular ejection fraction; LVESd: Left

ventricular end systolic diameter; n: number; NS: Nonsignificant P value;  PVCs: Premature ventricular contractions.

Characteristics Patients with PVCs (n=16) Controls (n=16) P value

Age (years) (mean±sd) 12.5±3.4 12.4±3.38 NS

Female/Male 6/10 6/10 NS

Height (cm) 148.4 ±17.0 146.2±16.4 NS

Weight (kg) 42.6 ±13.7 43.5±15.6 NS

BMI (kg/m²) 18.8 ± 2.6 19.4±3.7 NS

Heart rate (beats/min) 74.1±13.9 74.5±15.5 NS

LVEDd (cm) 5.62±7.58 (median=4.2) 3.93 ±0.62 (median=3.8) NS*

LVESd (cm) 3.8 ±5.39 (median=2.8) 2.38±0.35 (median=2.4) NS*

LVEF (%) 66.2 ±2.6 67.4±2.8 NS

Mitral E (m/s) 0.97 ±0.07 1.02±0.09 NS

Mitral E/A ratio 1.95 ±0.26 1.87±0.33 NS

EDT (ms) 132.25 ±18.04 144.87±19.07 NS

PVCs burden (%) 7±2 -

Retrograde p-waves (%) 18 -

Supression of  PVCs during exercise (%) 100 -



lead to these conditions with changes in intracel-
lular calcium, myocardial and peripheral auto-
nomic stimulation and inhibition.1,9,10 Bradycardia
that was observed in patients with post-PVCs pause
is one of the left ventricular dysfunction mecha-
nisms. Other potential mechanisms are ventricular
asynchrony, discordant interventricular and intra-
ventricular contractions.12

Studies in the literature that were performed
on adult patients revealed the relationship between
frequent PVCs that were more than 20% of the
total beats on Holter monitoring and left ventricu-
lar dysfunction.8,17-20 In these patients the decrease
in EF was associated with left ventricular dilata-
tion.20 Spector ZZ et al. showed that frequent PVCs
were causing cardiomyopathy in children.21 Beau-
fort-Krol GC et al. stated that premature ventricu-
lar contractions with left bundle branch block does
not disappear during childhood and these patients
should be followed during adulthood.22 We evalu-
ated the diastolic functions of the patients having
PVCs less than the risky treshold for stating any
disturbance before the clinical findings appear. In
our study, PVCs burden was found 7±2% in pa-
tients with PVCs. PVCs burden of all the patients
was low and echocardiographic evaluations did not
show decline in EF or dilatation in left ventricle.
Guerrier et al. performed a study on 123 children
with PVCs with structurally normal hearts and
their median PVC burden was 11.2% (interquartile
range 4.8% to 18.9%), median fractional shortening

(FS) was 36% (interquartile range 33% to 38%).23

Twenty-two patients (18%) had PVC burden
>24%, none of which had decreased LV FS. There-
fore they declared that there was no significant re-
lation between PVC burden  and LV
systolic function in the pediatric population studied
with structurally normal hearts.23

The presence of post-PVCs retrograde p-waves
indicate retrograde contraction of  atrium. This sit-
uation may cause abnormal ventriculo-atrial con-
traction and temporary hemodynamic dysfunction.
Abnormal intracellular calcium and abnormal ven-
triculo-atrial contractions may cause systolic and
diastolic dysfunction. A study performed on adults
showed that retrograde p-waves were more fre-
quently observed in patients with LV dysfunction
than the patients without LV dysfunction.12 In the
same study, the ratio of the retrograde p-waves was
30% in patients without LV dysfunction and 64%
in patients with LV dysfunction. In our study, ret-
rograde p-waves were found in 18% of the patients.
Further studies are required to determine long-
term causative effects of ventriculoatrial discordant
conductions on LV dysfunction and dilatation. 

Transmitral flow patterns and tissue Doppler
parameters should be taken into consideration in
evaluation of cardiac functions in patients with
PVCs. Pulse wave (PW) Doppler transmitral flow
parameters that are used for evaluation of systolic
and diastolic functions could be effected by many
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TABLE 2: Tissue doppler parameters in patients with PVCs and controls.

A’: Peak late diastolic wave velocity; E’: Peak early diastolic wave velocity; IVRT: Isovolumetric Relaxation Time; NS: Nonsignificant P value; PVCs: Premature ventricular contracti-

ons; S’: Peak systolic wave velocity.

Patients with PVCs Controls P value

E’ septal (m/s) 0.12±0.01 0.14±0.01 0.030

A’ septal (m/s) 0.06±0.01 0.06±0.01 NS

E/E’septal ratio 7.97±1.22 7.42±1.28 NS

S’ septal (m/s) 0.07±0.01 0.08±0.01 0.001

IVRT septal (ms) 56.81±8.10 62.56±9.29 0.070

E’lateral (m/s) 0.18±0.01 0.17±0.33 NS

E/E’lateral ratio 5.40±0.58 5.98±1.24 NS

A’ lateral (m/s) 0.0±0.01 0.06±0.01 NS

S’ lateral (m/s) 0.09±0.01 0.10±0.01 NS

IVRT lateral (ms) 53.0±5.3 61.8±9.8 0.001



variables, therefore it is recommended to make
evaluations based on Tissue Doppler parameters.20

In the study that was demonstrated in adults by
Topaloğlu et al., mitral S’, E’, the E/A ratio were
lower and E/E’ratio, A’, EDT and IVRT were sig-
nificantly higher in the study group than control
group.16 In our study S’ septal was lower than 0.085
m/s and IVRT lateral was lower than 55.5 ms in the
patients with PVCs (p=0.001, for each). E’ septal
was found lower in the study group. E’ lateral did
not show difference between the groups. IVRT lat-
eral was lower in the study group. IVRT septal was
also lower but it was not statistically significant.
EDT, S’ lateral, E/E’ septal ratio and lateral ratio and
A’ septal and lateral parameters did not show sig-
nificance between the groups. The decline in E’
septal may suggest diastolic dysfunction so it
should be evaluated in the follow ups with the
other diastolic parameters to consider impairment
in relaxation. The study was performed in children,
the period of symptoms was short and the number
of the patients was limited in the study. All of these
situations probably effected the results. Therefore,
these parameters should be evaluated again after a
while for the possible differences. These findings
should be supported with other studies.

There is not a study performed in children
with PVC in the literature to compare the diastolic
parameters and the cut off variables. Although it is
important to find each of S’septal and IVRT lateral
parameters low in patients while evaluating cardiac
functions, having both of these parameters low to-
gether substantially increases the rate strongly to
support cardiac dysfunction (p<0.001). It is consid-
ered that the use of especially S’septal and IVRT
lateral in daily practice will provide benefits in the
early period for determining the risky patients that
can develop diastolic dysfunction in patients with
frequent PVCs. In the course of time, according to
the improvements in radiofrequency catheter ab-
lation therapy, while the complications decrease
and the success increases, the indications of abla-
tion can change. Some studies showed left ventric-

ular dysfunction in adults when the PVC burden
was 20% and the lowest PVC burden resulting in
reversible cardiomyopathy was 10% in study of
Baman TS et al.8,11,12,17-19 Even though left ventric-
ular dysfunction is expected in patients with fre-
quent PVCs, Ban JE et al. declared that, aggressive
therapy should be considered to prevent further
progression of LV dysfunction, even in asympto-
matic patients.12 Shanmugam et al. showed im-
provement in LVEF and LVED after catheter
ablation in a patient that had PVC burden of 4%.24

Ban JE et al. indicated that ablation was an effective
treatment in patients with normal LV function as it
was in patients with LV dysfunction.12 In the light
of all these information left ventricular diastolic
dysfunction should be taken into account in the pa-
tients with PVCs.

STUDY LIMITATIONS

It could be appropriate to evaluate left ventricular
functions after ablation in patients with PVCs and
different results could have been obtained. Because
all of the cases were children, ablation was not im-
plemented, and it was determined to evaluate them
by clinical and echocardiographic follow-ups. The
number of the patients included in the study was
low and this situation probably effected the results.
Following period is important for evaluation of di-
astolic dysfunction so these patients should be eval-
uated again.

CONCLUSION

There is not any study performed in the literature
evaluating the diastolic functions of the left ven-
tricle in children with PVCs. In general, PVCs at
low frequency are thought to be innocent and do
not need further evaluation. In conjunction with
this study, diastolic dysfunction should be specu-
lated in patients with PVCs even they have no
symptoms and normal left ventricular ejection frac-
tion. Thus, this study may add new perspectives for
evaluating the patients with PVCs. Additional
studies should be carried out in order to assess ven-
tricular functions in children with PVCs.
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Semptomatik ve Asemptomatik Üfürümlü
Çocuklarda Doğumsal Kalp Hastalığı Sıklığı

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç:: Bu çalışmada çocuk kardiyoloji polikliniğine yönlendirilen asemptomatik üfürümlü hastalarda kon-
jenital kalp hastalığı sıklığının belirlenmesi amaçlanmıştır. GGeerreeçç  vvee  YYöönntteemmlleerr::  Adnan Menders Üniversitesi Tıp
Fakültesi Çocuk Kardiyoloji polikliniğine Ocak 2014-Ocak 2016 tarihleri arasında üfürüm nedeniyle yönlendiril-
miş hastaların dosyaları retrospektif olarak tarandı. Üfürüm nedeniyle değerlendirilen hastalar semptomatik ve
asemptomatik üfürümlü olmak üzere iki ayrı guruba ayrıldı. Üfürümü patolojik üfürüm tanımlarına uyan, üfürüm
ile birlikte konjenital kalp hastalığı klinik semptomları olan ve yapılan elektrokardiyografi ve telekardiyografide
patolojik bulguları olan hastalar “semptomatik üfürüm” kabul edildi. Geriye kalan herhangi bir klinik bulgusu ol-
mayan, üfürüm karakteri patolojik üfürüm tanımına uymayan, elektrokardiyografi ve telekardiyografi bulguları
normal olan hastalar ise "asemptomatik üfürüm" olarak kabul edildi. Tüm hastaların yaş, cinsiyet, ağırlık, boy bil-
gileri, üfürümün şiddeti (1/6-6/6), zamanı (sistolik, diyastolik), lokalizasyonu, yayılımı, kalitesi (vibratuar, müzi-
kal, ejeksiyon vs…) ve karakteri ile birlikte ekokardiyografi sonuçları değerlendirildi. BBuullgguullaarr::  Çalışmada toplam
884 hastanın verileri değerlendirilmiştir. Bu hastaların 591’i (290 kız, 301 erkek) asemptomatik üfürüm olarak,
293’ü ise (112 kız, 181 erkek) semptomatik üfürüm olarak tanımlanmıştır. Asemptomatik üfürümlü çocukların or-
talama yaşı (7,2±6,4 yıl), septomatik üfürümlü çocukların ortalama yaşından (4,8±4,2 yıl) anlamlı derecede daha
yüksek saptanmıştır (p<0,01). Asemptomatik üfürümlü hastaların %99’unun üfürüm şiddeti 1. ve 2. dereceden üfü-
rümlerdir. Semptomatik üfürümlü hastaların ise %36’sını 3. dereceden üfürümlü hastalar oluşturmaktadır. Semp-
tomatik üfürümlü hastalarda en çok elektrokardiyografide patolojik bulgu saptanmıştır. Asemptomatik üfürümlü
çocuklarda saptanan doğumsal kalp hastalığı sıklığı (%2,3), semptomatik üfürümlü çocuklarda saptanan doğumsal
kalp hastalığı sıklığından (%52,2) anlamlı derecede düşük bulunmuştur (p<0,01). Asemptomatik üfürümlü çocuk-
larda saptanan konjenital kalp hastalıkları, klinik olarak önemsiz minör kardiyak patolojilerdir. SSoonnuuçç::  Asempto-
matik üfürümlü çocuklarda konjenital kalp hastalığı sıklığı oldukça düşüktür. Bu hastaların değerlendirmesinde
elektrokardiyografi oldukça faydalıdır. Asemptomatik üfürümlü çocukların pediatrik kardiyologlara sevk edilmesi
ve bu hastaların rutin ekokardiyografi ile değerlendirilmesinin tartışılması gerekmektedir. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Kalp üfürümler; ekokardiyografi; klinik çalışma

AABBSS  TTRRAACCTT  OObbjjeeccttiivvee:: It was aimed in this study to determine congenital heart disease incidence in children
with asymptomatic murmur directed to pediatric cardiology outpatient clinic. MMaatteerriiaall  aanndd  MMeetthhooddss::  The files of
patients directed to Adnan Menderes University Medicine Faculty Polyclinic between January 2014-January 2016
due to murmur were reviewed retrospectively. The patients referred to hospital owing to murmur were divided
into two groups as those with symptomatic and asymptomatic murmur. Age, sex, weight, height, murmur sever-
ity, its character and focus were evaluated together with echocardiography results. RReessuullttss:: The data of 884 pa-
tients were assessed in the study. Of these patients, 591 (290 female, 301 male) were described as asymptomatic
murmur, 293 (112 female, 181 male) were identified as symptomatic murmur. It was determined that the aver-
age age of asymptomatic children was 7.2±6.4 years, that of symptomatic children was significantly higher; 4.8±4.2
years (p<0.01). Murmur severity of patients (99%) with asymptomatic murmur was murmurs from first and sec-
ond degree. 36% of patients with symptomatic murmur was composed of murmur patients with third degree.
Pathological findings were mostly encountered in electrocardiography of patients with symptomatic murmur. It
was found that the rate of congenital heart disease determined in children with asymptomatic murmur (2.3%) was
significantly lower than that of congenital heart diseased children with symptomatic murmur (52.2%) (p<0.01).
Congenital heart diseases determined in children with asymptomatic murmur are insignificant minor cardiac
pathologies clinically. CCoonncclluussiioonn::  Congenital heart disease rate in children with asymptomatic murmur was
quite low. Electrocardiography is quite beneficial in the evaluation of these patients. It is essential that children
with asymptomatic murmur should refer to pediatric cardiologists and these patients should be evaluated with
rutin echocardiography. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Asymtomatic murmurs; clinical echocardiography; clinical trial 
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ardiyak üfürüm doktorlar tarafından çocuk-
larda çok sık tespit edilen bir fizik muayene
bulgusudur. Ayrıca kardiyak üfürüm çocuk

kardiyologlarına hasta sevk edilmesinin de en sık se-
bebidir.  Çocukluk çağında tespit edilen  üfürümler
organik bir kardiyak probleme  bağlı olabileceği gibi,
tamamen normal bir kalpte de duyulabilir.1-3 Hangi
üfürümlerin kardiyak bir hastalığa  bağlı olduğunu
ayırt etmek için üfürümün şiddeti, zamanı, karak-
teri değerlendirilmeli,  hastada ucuz ve noninvaziv
değerlendirme yöntemleri olan elektrokardiyografi
ve telekardiyografi bulgularından yararlanılmalıdır.3

Ayrıca kardiyak patolojiyi düşündüren eşlik eden
semptomların varlığı sorgulanmalıdır. Elektrokardi-
yografi veya telekardiyografide patolojik bulguları
olan hastaların ileri görüntüleme yöntemi olan eko-
kardiyografi ile değerlendirilmesi genel kabul gör-
mektedir. Ancak asemptomatik olan, diğer değer-
lendirme yöntemleri normal olan üfürümlü çocuk-
ların değerlendirilmesinde ekokardiyografinin ge-
rekliliği ve sınırları tartışmalı bir konudur.
Ekokardiyografi kardiyak yapıları değerlendirmek
için kullanılan  güvenilir ve noninvaziv bir görün-
tüleme yöntemidir. Ancak üfürümlü çocuk hastala-
rın sıklığı düşünüldüğünde sağlık giderlerinin de
aynı oranda artmasına sebep olmaktadır. 

Çocukluk çağında duyulan üfürümlerin
büyük bölümünü asemptomatik masum üfürümler
oluşturmaktadır.4 Biz çalışmamızda çocuk kardiyo-
loji polikliniğine yönlendirilen asemptomatik üfü-
rümlü hastalarda doğumsal kalp hastalığı insidan-
sını belirlemeyi amaçladık. Dolayısıyla tüm hasta-
larda ekokardiyografinin gerekli olup olmadığını
ve üfürümlü çocuklarda klinik değerlendirmenin
önemini belirlemeyi amaçladık.

GEREÇ VE YÖNTEMLER

Adnan Menders Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk
Kardiyoloji polikliniğine Ocak 2014- Ocak 2016 ta-
rihleri arasında üfürüm nedeniyle yönlendirilmiş
hastaların dosyaları retrospektif olarak tarandı.
Üfürüm nedeniyle başvuran hastalar öncelikle
semptomatik ve asemptomatik üfürümlü olmak
üzere iki ayrı guruba ayrıldı. Üfürümü patolojik
üfürüm tanımlarına uyan, üfürüm ile birlikte kon-
jenital kalp hastalığı semptomları olan (senkop, si-

yanoz, göğüs ağrısı, efor dispnesi vs…) ve yapılan
elektrokardiyografi ve telekardiyografide patolojik
bulguları olan hastalar belirlendi ve bu hastalar
semptomatik üfürümlü kabul edildi.5-7 Geriye kalan
herhangi bir klinik bulgusu olmayan, üfürüm ka-
rakteri patolojik üfürüm tanımına uymayan, elek-
trokardiyografi ve telekardiyografi bulguları
normal olan hastalar ise asemptomatik üfürüm ola-
rak kabul edildi. Fonksiyonel üfürümü olan hasta-
lar da çalışmanın dışında bırakıldı. Tüm hastaların
yaş, cinsiyet, ağırlık, boy bilgileri, üfürümün şid-
deti, karakteri ve odağı ve ekokardiyografi sonuç-
ları değerlendirildi. Tüm hastaların fizik muayene
ve kalp oskültasyonu tek bir pediatrik kardiyoloji
uzmanı tarafından yapıldı. Dosya bilgilerinde ek-
siklik olan hastalar değerlendirmeye alınmadı.

Bu çalışma için Adnan Menderes Üniversitesi
tıp Fakültesi Etik kurul komitesinden onay alındı
(onay tarih/no: 2016/951).

İSTATİSTİKSEL ANALİZ

Çalışmadan elde edilen verilerin değerlendirilmesi
amacıyla SPSS (Statistical Package for Social Scien-
ces) version 15 (SPSS, Inc, Chicago, IL, USA) kul-
lanılmıştır. Veriler ortalama ve standart sapma
değerleriyle sunulmuştur. Sürekli değişkenlerin da-
ğılımın normal dağılıma uygun olup olmadığı Kol-
mogorov-Smirnov testi ile incelenmiştir. Bağımsız
iki grubun karşılaştırılması amacıyla normal dağı-
lan değişkenler için Bağımsız Gruplar t-Testi, nor-
mal dağılmayan değişkenler için Mann-Whitney U
testi kullanılmıştır.Bütün istatistiksel analizlerde
istatistiksel önemlilik seviyesi olarak p<0,05 değeri
kabul edilmiştir.

BULGULAR

Çalışmada toplam 962 üfürümlü çocuk hastanın
dosyası incelenmiş bunlardan dosya bilgileri eksik
olanlar çalışma dışında bırakıldığında 884 hastanın
verileri değerlendirilmiştir. Bu hastaların 591’i (290
kız, 301 erkek) asemptomatik üfürüm olarak, 293’ü
ise (112 kız, 181 erkek) semptomatik üfürüm olarak
değerlendirilmiştir. Semptomatik üfürümlü çocuk-
ların ortalama yaş, boy ve ağırlıkları asemptomatik
üfürümlü çocuklardan anlamlı derecede düşük sap-
tanmıştır. Asemptomatik üfürümlerde cinsiyet da-



Semiha TERLEMEZ ve ark. SEMPTOMATİK VE ASEMPTOMATİK ÜFÜRÜMLÜ ÇOCUKLARDA DOĞUMSAL KALP HASTALIĞI SIKLIĞI

Pediatr Heart J 2016;3(2)62

ğılımı benzer olduğu halde semptomatik üfürüm-
lerin daha çok erkek cinsiyette görüldüğü saptan-
mıştır. Her iki hasta gurubunun demografik verileri
Tablo 1’de sunulmuştur. 

Hastaların üfürüm şiddetleri, üfürümlerin en
belirgin duyulduğu odaklar ve semptomatik üfü-
rümlü hastalarda saptanan elektrokardiyografi ve te-
lekardiyografi patolojileri Tablo 2’de sunulmuştur.
Asemptomatik üfürümlü hastaların %99’unun üfü-
rüm şiddeti 1. ve 2. dereceden üfürümlerdir.  Semp-
tomatik üfürümlü hastaların ise %36’sını 3. derece-
den üfürümlü hastalar oluşturmaktadır.  Semptoma-
tik üfürümlü hastalarda en çok elektrokardiyografide
patolojik bulgu saptanmıştır (Tablo 2). Semptomatik
üfürümlü 293 hastanın 153’ünde (%52,2) konjenital
kalp hastalığı saptanmıştır. Bu oran asemptomatik
üfürümlü hastalarda saptanan konjenital kalp hasta-
lığı sıklığından (14 hasta %2,3) belirgin derecede
yüksektir. Her iki gurupta saptanan konjenital kalp
hastalığı sıklığı ve dağılımı Tablo 3’te sunulmuştur. 

TARTIŞMA

Çalışmamızda üfürüm ile yönlendirilen tüm hasta-
ların %18.8’inde konjenital kalp hastalığı saptan-
mıştır. Bu oran daha önce yapılmış çalışmalar ile
benzerlik göstermektedir.8,9 Çalışmamızda  çocuk-
larda semptomatik üfürümlerin ve konjenital kalp
hastalıklarının yaş küçüldükçe daha sık saptandığı
görülmektedir. Bu bulgu da literatürde sunulan
diğer veriler ile uyumlu bulunmuştur.10-12

Asemptomatik üfürüm son zamanlarda yeni bir
tanım olarak kullanılmaya başlanmıştır.13-15 Tanım-
lama daha çok üfürümlü çocuğun klinik olarak
asemptomatik olmasını kast etmektedir.14,15 Ancak
bazı çalışmalarda klinik olarak asemptomatik ve
konjenital kalp hastalığı riski taşımayan çocukları

kapsamıştır.13 Bu tanımın geliştirilmesinin amacı
hangi hastaların pediatrik kardiyologlara yönlendi-
rileceğinin belirlenmesine katkı sağlamaktır. Ancak
asemptomatik üfürüm tanımının sınırları net değil-
dir. Biz çalışmamızda asemptomatik üfürüm tanımı-
nın sınırlarını biraz daha daralttık ve klinik olarak
asemptomatik olan, patolojik üfürüm tanımlamala-
rının dışında olan ve elektrokardiyografi ve telekar-
diyografide anormal belirtileri olmayan hastaları
asemptomatik üfürümlü olarak tanımladık. 

Çalışmamızda üfürüm nedeniyle yönlendirilen
tüm hastaların %66,8’inde (591 hasta) asemptomatik
üfürüm saptanmıştır. Asemptomatik üfürümlü has-
taların ise yalnızca %2,3’ünde (14 hasta) konjenital
kalp hastalığı, %0,67’sinde (5 hasta) MVP saptan-
mıştır. Asemptomatik üfürümlü hastalarda saptanan
doğumsal kalp hastalığı sıklığı ile ilgili farklı veriler
bulunmaktadır. Khushu ve ark. İngiltere’den yap-
tıkları bir çalışmada bu oranı %22 sunmuşlardır.8

Sackey ise Gana’dan yaptığı çalışmada asemptomatik
üfürümlü çocuklarda %19 oranında doğumsal kalp
hastalığı saptandığını belirtmiştir.14 Bizim merkezi-
mizde bu oran çok daha düşük saptanmıştır. Diğer
çalışmalarda hastaların üfürüm karakterleri ile bir-
likte, klinik bulguları ve kardiyovasküler hastalık
riskleri göz önünde bulundurularak hasta seçimi ya-
pılmıştır.8,14 Biz çalışmamızda hastaları sınıflandırır-
ken EKG ve telekardiyografi bulguları da normal
olan hastaları asemptomatik üfürüm gurubuna dahil
ettik. Bu durum göstermektedir ki; EKG ve telekar-
diyografi bulgularının oskültasyon bulguları ile bir-
leştirilmesi doğumsal kalp hastalıklarının dışlan-
masında faydalı olmuştur. Çalışmamızda asempto-
matik üfürümlü çocuklarda doğumsal kalp hastalığı
sıklığını düşük saptamamızın bir diğer nedeni sos-
yal nedenler ve sağlık politikalarının  birlikte ortaya
çıkardığı durum olabilir. Bunu şöyle açıklayabiliriz:

Total (n=884) Asemptomatik üfürüm (n=591) Semptomatik üfürüm (n=293 ) p

Yaş (yıl) 7,0±5,8 7,2±6,4 4,8±4,2 <0,01

Ağırlık (kg) 22,8±19,0 28,3±24,2 12,7±9,4 <0,01

Boy (cm) 122±66,2 118,6±48,8 102,7±22,4 <0,01

Kız 402 (%45,4) 290 (%49) 112 (%38) 0,042

Erkek 482 (%54,5) 301 (%50,9) 181 (%62) 0,029

TABLO 1: Asemptomatik ve semptomatik üfürümlü  hastaların demografik verileri.
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diğer çalışmalarda ve bizim çalışmamızda pediatrik
kardiyoloğa sevk edilen hastalar değerlendirilmiştir.
Dolayısıyla hasta popülasyonunu belirleyen önce-
likli faktör yönlendiren hekimdir. Elde ettiğimiz
sonuç göstermektedir ki; birinci basamak sağlık mer-
kezleri ve genel pediatri hekimleri üfürümlü bir
çocuk hasta değerlendirdiğinde bu hastaları kardi-
yak patoloji açısından çok irdelemeden pediatrik
kardiyoloğa yönlendirmektedir. Bu nedenle çalış-
mamızda asemptomatik üfürümlü çocuklarda do-
ğumsal kalp hastalığı sıklığı, her 1000 canlı doğumda

görülen sıklıkta saptanmıştır.16,17 Bu hastaların pedi-
atrik kardiyolağa yönlendirilmesindeki öncelikli
faktörler; hekimin kalp oskültasyonu konusunda de-
neyimi, sağlık politikaları ve hekimin insiyatif al-
makta edindiği tutum olabilir. Bununla birlikte kalp
oskültasyonunda çocuk hastada üfürüm duyulması
aileler için önemli bir anksiyete nedenidir.10,12,13 Bu
durum ailelerin masum üfürüm yada asemptomatik
üfürüm karşısında genel pediatri yada birinci basa-
mak hekimlerin bilgilendirmesiyle tatmin olmasını
zorlaştırmaktadır. Tüm bu faktörlerin bir arada üfü-

Asemptomatik üfürüm (n=591) n (%) Semptomatik üfürüm (n=293) n (%)

Üfürüm şiddeti

5/6 0 1 (0,34)

4/6 0 47 (16)

3/6 4 (0,67) 106 (36,1)

2/6 386 (65,3) 126 (43)

1/6 201 (34) 13 (4,4)

Duyulan odak

MKO 579 (97,9) 142 (48,4)

PO 8 (1,3) 26 (8,8)

AO 1 (0,16) 42 (14,33)

Apeks 2 (0,33) 83 (38,3)

EKG’de patoloji 0 149 (50,8)

Telekardiyografide patoloji 0 4 (1,3)

EKG + TELE patoloji 0 140 (47,7)

TABLO 2: Hastaların üfürüm şiddetleri ve duyulan odaklar.

MKO: Mezokardiyak odak; PO: Pulmoner odak; AO: Aort odağı; EKG: Elektrokardiyografi; TELE: Telekardiyografi.

Total (n=884) n (%) Asemptomatik üfürüm (n=591) n (%) Semptomatik üfürüm (n=293) n (%)

Normal kalp 701 (79,2) 559 (94,5) 96 (32,7)*

Konjenital kalp hastalığı 167 (18,8) 14 (2,3) 153 (52,2)*

ASD 16 (1,8) 8 (1,35) 8 (2,73)

VSD 84 (9,5) 0 84 (28,6)

PDA 7 (0,79) 1 (0,16) 6 (2,04)

Siyanotik KKH 1 (0,11) 0 1 (0,34)

BAV + valvüler AS 29 (3,2) 5 (0,89) 24 (8,1)

AS (BAV olmayan) 2 (0,22) 0 2 (0,68)

PS 28 (3,16) 0 28 (9,5)

MVP 32 (3,6) 4 (0,67) 28 (9,5)

TABLO 3: Asemptomatik ve semptomatik üfürümlü çocuklarda konjenital kalp hastalığı sıklığının karşılaştırılması.

* p<0,01.
ASD: Atriyal septal defekt; VSD: Ventriküler septal defekt; PDA: Patent duktus arteriozus; KKH: Konjenital kalp hastalığı; BAV: Biküspit aort valvi; AS: Aort stenozu; PS: Pulmoner stenoz;
MVP: Mitral valv prolapsusu.
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rümlü çocuk hastaların gereğinden fazla pediatrik
kardiyologlara sevk edilmesine neden olduğunu dü-
şünüyoruz. 

Asemptomatik üfürümlü çocuklar ile ilgili tüm
çalışmaların ve sunumların ortak noktası; asemp-
tomatik üfürümlü hastalarda saptanan doğumsal
kalp hastalıklarının çok büyük bir kısmının klinik
olarak önemsiz, acil müdahale gerektirmeyen tanı-
lar olmasıdır.8,12-16,18 Bizim çalışmamızda da asemp-
tomatik üfürümlü hastaların hepsinde minör
kardiyak patolojiler saptanmıştır. Ondört hastanın
8’inde  sekundum atriyal septal defekt, 1’inde ince
patent duktus arteriozus, 5’inde biküspit aort valvi
(BAV) + valvüler aort stenozu (AS) saptanmıştır.
ASD’lerin hiç birisi geniş ve/veya kalp yetmezli-
ğine neden olan ASD’ler değildir. BAV olan hasta-
ların ise kapak düzeyindeki gradiyentleri çok düşük
saptanmıştır. Dolayısıyla klinik önemi olmayan bu
doğumsal kalp hastalıklarının EKG ve telekardiyo-
grafide patolojik bir bulgusu olmamıştır.

Çalışmanın sonuçları göz önüne alındığında
tartışılması gereken önemli bir nokta; asempto-
matik üfürümlü hastalara rutin ekokardiyografi
çekilmesi gereklimidir? sorusu olmalıdır. Biz bu
retrospektif taramada gördük ki, eğer hastanın os-
kültasyon bulguları EKG ve telekardiyografi ile
birlikte değerlendirilirse hastada major konjenital
kalp hastalıkları ekarte edilmiş olacaktır. Bu şe-

kilde bir değerlendirme yapıldığında bu hasta-
larda çok düşük oranda klinik olarak önemsiz
minör konjenital kalp hastalıkları saptanabilmek-
tedir. Frias ve ark. U.S.A’dan yaptıkları bir araş-
tırmada pediatrik kardiyologlara yönlendirilen
masum üfürümlü hastalara 2 farklı merkezde sı-
rayla %45,2 ve %40,4 oranlarında ekokardiyografi
çekildiğini ve bunun sağlık masraflarını gereksiz
arttırdığını belirtmişlerdir.19 Biz ise merkezimizde
üfürüm ile yönlendirilen tüm hastaları farklı za-
manlarda da olsa ekokardiyografi ile değerlendi-
riyoruz. Ancak çalışmamız bu ekokardiyogra-
filerin bir çoğunun gerekli olmadığını düşündür-
mektedir. 

Sonuç olarak; asemptomatik üfürümlü çocuk
hastalar EKG ve telekardiyografi ile birlikte değer-
lendirildiğinde klinik olarak önemi olan doğumsal
kalp hastalıkları çok büyük oranda dışlanabilmek-
tedir. Asemptomatik üfürümlü çocuk hastaların
ileri merkezlere gereksiz sevklerinin önlenebilmesi
için öncelikle pediatrik kardiyologlarda sonra bi-
rinci basamak hekimlerde ve genel pediatristlerde
bir farkındalık sağlanması ve bu konuda bir toplum
bilinci oluşturulması gerekmektedir. Asemptoma-
tik üfürümlü çocuklara ekokardiyografi gerekliliği
yada hangi koşullarda gerekliği olduğu konusunda
ise pediatrik kardiyologlar arasında bir konsensus
oluşturulmaya ihtiyaç vardır.
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rossed pulmonary arteries is a very rare form of malposition of the
pulmonary arteries, forming a criss-cross pattern. In crossed pul-
monary arteries, the left pulmonary artery originates from the pul-

monary trunk superior to the right pulmonary artery and crosses the right
pulmonary artery. Complex cardiac anomalies such as truncus arteriosus
and interrupted aortic arch and some extracardiac abnormalities are shown
to be associated with crossed pulmonary arteries. Some patients may have
genetic syndromes, especially 22q11 deletion.1-5

Interrupted aortic arch is also an uncommon cardiac anomaly, repre-
senting approximately 1% of all congenital cardiac anomalies. According
to the anatomic classification of interrupted aortic arch, type C is the least
common form, making 4% of all.6 To date, there is no reported association
of crossed pulmonary arteries, interrupted aortic arch type C and mi-
crodeletion of 22q11.

CASE REPORT

A 2-day-old, 3.5 kg term boy was admitted to our hospital for evaluation of
cyanosis, pale skin color, tachypnea and poor perfusion. He looked dys-

Pediatr Heart J 2016;3(2) 65

Crossed Pulmonary Arteries in Association
with Type C Interrupted

Aortic Arch in a 2-Day-Old Boy: Case Report

AABBSSTTRRAACCTT  Crossed pulmonary arteries may be associated with complex cardiac anomalies and
some extracardiac diseases like 22q11 deletion. Type C is the least common form of interrupted
aortic arch. Coexistence of crossed pulmonary arteries, interrupted aortic arch type C in patients
with microdeletion of 22q11 has not yet been reported in the literature.

KKeeyy  WWoorrddss::  Crossed pulmonary arteries; interrupted aortic arch; 22q11 deletion

ÖÖZZEETT  Çapraz pulmoner arterler kompleks kardiyak anomalilerle ve 22q11 delesyonu gibi bazı eks-
tra kardiyak anomalilerle birlikte görülebilir. Tip C, kesintili arkus aortaların içinde en nadir görülen
tiptir. Literatürde 22q11 mikrodelesyon olan hastalarda Tip C kesintili arkus aorta varlığı ile çap-
raz pulmoner arterlerin birlikteliği bildirilmemiştir. 

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Çapraz pulmoner arterler; kesintili arkus aorta; 22q11 delesyonu
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morphic. On physical examination, mild cyanosis
and second-degree continuous heart murmur at the
left sternal border were detected. Echocardiogra-
phy demonstrated a large ventricular septal defect,
crossed pulmonary arteries and interrupted aortic
arch type C. Thoracic computed tomography (CT)
angiography showed a left pulmonary artery that
originated from the pulmonary trunk superior to
the right pulmonary artery and crossed the right
pulmonary artery (Figure 1). Prostaglandin infu-
sion was initiated to avoid closure of patent ductus
arteriosus. Because of his morphological features
and absence of thymus on CT, fluorescent in situ
hybridization analysis was done, which revealed
22q11 deletion. He underwent a successful surgi-
cal repair.

The parents were counseled about the abnor-
malities involved and written informed consent
was obtained for scientific publication of the
pathology. 

DISCUSSION

Crossed pulmonary arteries was first described in
1966 by Jue et al.3 Since its first description, time
very few cases have been reported. Although
crossed pulmonary arteries may be an isolated le-
sion, it is mostly observed in association with other
complex cardiac anomalies and chromosome ab-
normalities.1-5 Up to date, association of crossed
pulmonary arteries and interrupted aortic arch type
C has not been reported. Despite the frequency of
aortic arch abnormalities observed with crossed
pulmonary arteries, the etiology of crossed pul-
monary arteries is not understood well. We believe
that reports of abnormalities associated with
crossed pulmonary arteries should help to clarify
the mechanism.

In general, echocardiography is not efficacious
to show the bifurcation, thus, malposition of the
pulmonary arteries. Patients, especially those with
complex cardiac abnormalities require CT, mag-
netic resonance or cardiac angiography for the di-
agnosis of crossed pulmonary arteries.5,7,8 In our
case, crossed pulmonary arteries and interrupted
aortic arch were defined primarily by echocardio-

graphy, as described previously.1,9 For further eval-
uation of complex cardiac abnormalities, we per-
formed CT angiography and it supported
echocardiographic diagnoses.

Patients with isolated crossed pulmonary ar-
teries are usually asymptomatic; symptoms depend
on the associated cardiac anomalies. Before plan-
ning management strategies, other types of malpo-
sitions of pulmonary arteries, especially pulmonary
artery sling, should be carefully excluded.

Chromosome abnormalities, mostly mi-
crodeletion of chromosome 22q11, have been re-
ported previously.1 When the bifurcation of the
pulmonary trunk is not seen accurately in a patient
with microdeletion of chromosome 22q11, the
physician should suspect crossed pulmonary arter-
ies. Although very rare, patients with a diagnosis
of type C interrupted aortic arch should also be
evaluated for 22q11 microdeletion, as coexistence
has been reported.10

In conclusion, aortic arch abnormalities,
crossed pulmonary arteries and microdeletion of
chromosome 22q11 may be associated; thus, detec-
tion of one of these abnormalities should alert the
physician about the presence of the others.

Pediatr Heart J 2016;3(2)66

FIGURE 1: Thoracic CT angiographic image of the LPA originating from the
pulmonary trunk superior to the RPA and crossing the RPA.
LPA: Left pulmonary artery; RPA: Right pulmonary artery; MPA: Main pulmonary artery;

DA: Ductus arteriosus; LCA: Left coronary artery; DESA: Descending aorta.
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eft ventricle (LV) to right atrium (RA) shunt, also known as the Ger-
bode defect, is a rare condition seen in less than 1% of all congenital
heart diseases.1 Although it is usually congenital, it may also develop

after cardiac surgery, trauma, endocarditis and endomyocardial biopsy.2

Gerbode-like defects have especially been reported after surgical repair of
atrioventricular septal defect (AVSD) or tetralogy of Fallot.3 However, only
two reports of an acquired shunt between the left atrium (LA) and the right
ventricle (RV) have been published. The appearance of a shunt between
the LA and the RV, similar to a Gerbode defect, is rare after AVSD opera-
tion. We report a third case with this abnormality, as a 5-year-old girl was
admitted with heart failure after AVSD operation while she was 6 months
old and diagnosed with a “mirror” occurrence of a Gerbode-like defect.

CASE REPORT

A 5-year-old girl had been operated with complete AVSD diagnosis when
she was 6 months old. She did not comply with her regular postoperative
follow-up appointments, as she remained asymptomatic. When she was ad-

Acquired Left Atrial-to-Right Ventricular
Shunt After Atrioventricular Septal Defect

Surgery: Case Report

AABBSS  TTRRAACCTT  Left ventricle (LV) to right atrium (RA) shunt, also known as the Gerbode defect, is a
rare condition. We report a 5-year-old girl who was admitted with congestive heart failure and di-
agnosed with left atrial to right ventricular communication developing after AVSD operation at 6
months of age.

KKeeyy  WWoorrddss::  Complete atrioventricular septal defect; heart failure; mitral valve insufficiency 

ÖÖZZEETT  Gerbode defekti olarak bilinen sol ventrikül ile sağ atrium arasında bulunan şant, nadir gö-
rülen bir durumdur. Biz burada 6 aylık iken AVSD tanısıyla opere edilen, kalp yetersizliği bulgu-
ları ile gördüğümüz ve oldukça nadir rastlanan bir durum olan sol atrium-sağ ventrikül
komünikasyon tanısı koyduğumuz 5 yaşındaki hastayı sunduk.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Komplet atrioventriküler septal defekt; kalp yetersizliği; mitral kapak yetmezliği  
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mitted to our clinic at 5 years of age, she was still
asymptomatic. Physical examination revealed a
grade 3/6 pansystolic murmur at the apex. A right
bundle branch block pattern was observed on elec-
trocardiography. On chest X-ray, cardiomegaly was
also observed and cardiothoracic index was calcu-
lated as 58%. Two-dimensional and color Doppler
echocardiography showed a mildly dilated left
atrium. The patient had a moderate tricuspid and
mitral regurgitation (Figure 1); the extraordinary
finding was an LA-to-RV communication (Figure
2). She was kept under close clinical follow-up
with treatment for heart failure.  

DISCUSSION

Gerbode defect is noted in less than 1% of all con-
genital heart diseases1. Moreover, acquired LV-RA
shunts have increased in recent years. The most
common causes seem to be membranous septum
weakening based on the surgery, infective endo-
carditis or injury of the membranous septum and a
tear of tricuspid valve.4-6 In the early stage after the
primary operation, shunts may appear due to patch
dehiscence; considering the size, small shunts may
close spontaneously.7,8 Occurrence of a shunt be-
tween the LA-RV is an unexpected condition,
which is very rare. So far, only 2 cases of LA-RV
shunt after AVSD repair have been reported in the
literature.9,10

In our patient, we have detected a mirror oc-
currence of the Gerbode-like defect. Echocardio-
graphic evaluation demonstrated moderate
regurgitation in both atrioventricular valves and a
visible flow between LA and RV in color Doppler
view. Echocardiographic evaluation in the diagno-
sis of intracardiac shunts is the gold standard. How-
ever, in patients with pulmonary hypertension due
to tricuspid regurgitation flow, LV-RA shunt diag-
nosis could be missed.11,12 Along with the determi-
nation of the presence and direction of the shunt,
associated cardiac anomalies can be readily identi-
fied with echocardiography. 

A moderate degree of mitral regurgitation was
identified in our patient. Reoperation may be con-
sidered due to progressive worsening of mitral re-
gurgitation after partial or complete AVSD

operation.13 In these patients, mitral regurgitation
may either remain as insignificant or worsen pro-
gressively. Transesophageal echocardiography and
cardiac catheterization would be helpful to show
the anatomy of the shunt, which manifested itself
late after the original corrective procedure. How-
ever, since our patient was stable and a corrective
procedure was not planned in the short term, trans-
esophageal echocardiography or cardiac catheteri-
zation was not deemed necessary.9,10 In our patient,
the defect is thought to be the result of a problem
that has occurred during the healing process. It is
assumed that the increase in LA pressure due to the
mitral regurgitation causes the shunt from LA to
RV in diastole. 

Considering the occurrence of post-operative
Gerbode and Gerbode-like defect, it is important
to guard against injury to the sensitive septum dur-
ing surgery and to avoid infectious complications,
as well as attentive echocardiographic follow-up
visits.

FIGURE 1: Transthoracic echocardiographic appearance of the mitral re-
gurgitation.

FIGURE 2: Transthoracic echocardiographic appearance of the defect (arrow)
between the left atrium (LA) and the right ventricle (RV).
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ulmoner arteriyovenöz fistül (AVF) veya malformasyon, pulmoner
arterlerle pulmoner venler arasında kapiller geçiş olmadan direkt
bağlantı bulunmasıdır. Hastalarda desatüre sistemik venöz kanın ak-

ciğerleri atlayarak sol atriyuma gelmesiyle arteriyel desatürasyon olur.1,2 İlk
olarak 1897 yılında tanımlanan ve oldukça nadir görülen bu hastalık, siya-
nozla gelen hastaların ayırıcı tanısında yer almaktadır.1,3 Fistüller çok sa-
yıda ve ince telenjiektazi formunda olabileceği gibi geniş bir arter-ven

Pediatr Heart J 2016;3(2) 71

Saturasyon Düşüklüğü Olan ve
Methemoglobinemi Düşünülen Çocuk Hastada

Nadir Bir Hastalık:
Pulmoner Arteriyovenöz Fistül

ÖÖZZEETT  Pulmoner arteriyovenöz fistül, pulmoner arterle pulmoner ven arasında direkt bağlantı ol-
ması durumudur ve çok nadir görülür. Otozomal dominant geçişli herediter hemorajik telenjiek-
tazi, diğer adıyla Osler-Weber-Rendu sendromu ile birlikteliği sıktır. Literatürde bu hastalıkla ilgili
genelde olgu sunumları bulunmaktadır, tanı, klinik gidişat ve tedavi ile ilgili görüş birliği yoktur.
Klinikte siyanoz, çomak parmak, polisitemi ve solunum sıkıntısı görülebilir. Kontrast ekokardiyo-
grafik incelemede, kontrast maddenin sol kalbe birkaç kalp siklusundan sonra geçtiği görülür ve
erken görülen sağ-sol şant ile tanı konulur. Bu makalede siyanoz ile başvuran, klinik bulguları ibup-
rofen zehirlenmesine bağlı methemoglobinemiye bağlanan, kontrast ekokardiyografik değerlen-
dirme ile tanı alan bir pulmoner arteriyovenöz fistül hastası sunuldu.  

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Pulmoner arteriyovenöz fistül; kontrast ekokardiyografi; çocuk

AABBSSTTRRAACCTT  Pulmonary arteriovenous fistula is the situation where there is a direct connection be-
tween the pulmonary artery and pulmonary vein and it is very rarely seen. It frequently co-exists
with autosomal dominantly tranmitted hereditary hemorrhagic telangiectasia, i.e. Osler-Weber-
Rendu syndrome. More commonly there are case reports about this disease in the literature and
there is no consensus on diagnosis, clinical progress and treatment. Cyanosis, club finger, poly-
cythemia and respiratory trouble may be seen at presentation. In the contrast echocardiographic ex-
amination, the contrast material is seen to pass to the left heart after a few heart cycles and diagnosis
is made with early developing right-left shunt. This article presents a pulmonary arteriovenous fis-
tula patient who presented with cyanosis, whose clinical picture was attributed to methemoglo-
binemia secondary to ibuprofen toxicity and who was diagnosed with contrast echocardiographic
evaluation.  

KKeeyy  WWoorrddss::  Pulmonary arteriovenous fistula; contrast echocardiography; child
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bağlantısı şeklinde de olabilir.1 Bu yazıda, methe-
moglobinemi ön tanısıyla yatırılan, pulmoner AVF
tanısı konulan hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

Üç yaşındaki kız hasta, 50 mg/kg dozunda ibupro-
fen şurup içtikten sonra morarması olması üzerine
çocuk acil servise başvurdu. Özgeçmişinde veya
soygeçmişinde özellik bulunmadığı, anne baba ara-
sında akraba evliliği olmadığı öğrenildi. Oksijen sa-
türasyonu oda havasında %60-80 arasında değişen,
diğer vital bulguları, boyu ve vücut ağırlığı yaşına
göre normal olan hastada solunum sıkıntısı bulgu-
ları, çomak parmak, ek ses veya üfürüm yoktu.
Rutin hemogram ve biyokimyasal değerleri, elek-
trokardiyografisi, telekardiyografisi ve ekokardiyo-
grafik (EKO) incelemesi normaldi. Arteriyel kan
gazında pO2 43 mmHg olan hastada asidoz veya

polisitemi yoktu, methemoglobin düzeyi %5,3
(normal değeri %1-2) bulununca toksik methe-
moglobinemi düşünüldü, askorbik asit tedavisi baş-
landı. Tedavinin ikinci gününde methemoglobin
seviyesi %1,5 değerine gerileyen hastada dispne, ta-
kipne ve interkostal çekilme gibi solunum sıkıntısı
bulguları gelişti, bronkopnömoni olduğu fark edi-
len, toraks tomografisi normal olarak değerlendiri-
len ve genel durumu kötüleşen hasta çocuk yoğun
bakım ünitesine sevk edildi. Cildi ve mukozaları si-
yanotik olan hastanın O2 satürasyonu %75 idi ve
ağlamakla %40’lara kadar düşmekteydi. Methe-
moglobinemi tanısından uzaklaşıldı, antibiyotik ve
bronkodilatasyon tedavisi verilen hastanın kontrol
EKO incelemesi normaldi. Görüntülenemeyen
yaygın pulmoner AVF olabileceği düşünülerek
kontrast EKO inceleme yapıldı. Yapılan enjeksiyon
sonrasında sol atriyumda ve sol ventrikülde erken
fazda oluşan mikrokavitasyonlar izlendi (Resim 1).
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RESİM 1: Transtorasik ekokardiyografik incelemede, üst ekstremite venine salin kontrast enjeksiyonundan sonra uzun süreli alınan dört boşluk görüntüsü. Üst
sol görüntüde enjeksiyondan hemen sonra kalp boşluklarında kontrastın olmadığı görülüyor. Üst sağ görüntüde sağ atriyumun ve sağ ventrikülün dolduğu, alt
sol görüntüde, sağ boşlukların kontrastla dolmasından 3-4 atım sonra sol atriyumun ve sol ventrikülün dolduğu izleniyor. Alt sağ görüntüde ise kontrastın sağ
ventrikülden temizlendiği, sol kalpte ise devam ettiği tespit ediliyor.



Sağ kalp kateterizasyonunda ana pulmoner artere
kontrast madde enjeksiyonu yapıldığında iki akci-
ğer parankim alanlarının homojen kanlandığı, ba-
sınçların normal olduğu, venöz dönüş fazının çok
erken oluştuğu görüldü. Hastanın siyanozunun,
yaygın ama görüntülenemeyecek kadar küçük, çok
sayıda pulmoner AVF’den kaynaklandığı sonucuna
varıldı. Genel durumu düzelen, solunum sıkıntısı
bulgusu olmayan hastanın 4 lt/dakika oksijen in-
halasyonu alırken satürasyonu %85 civarında sey-
retti, oksijen verilmediğinde ise satürasyonunun
%40’lara kadar düştüğü görüldü. Hasta akciğer
nakil programına alındı ve evde oksijen kullanmak
üzere taburcu edildi.

TARTIŞMA 

Pulmoner AVF’lerin sebebi veya patogenezi tam
olarak bilinmemektedir, genelde doğuştan olur,
otozomal dominant geçişli herediter hemorajik te-
lenjiektazi (HHT), diğer adıyla Osler-Weber-
Rendu sendromu ile birlikteliği sıktır. Nadiren
travma, Glenn operasyonu, amiloidoz, kistik fibro-
zis ve siroz gibi nedenlere, tüberküloz ve sifiliz gibi
enfeksiyonlara bağlı edinsel olarak görülebilir. Fis-
tüller bir veya çok sayıda, tek veya çift taraflı ola-
bilir, genelde akciğer alt loblarında görülür. Yaygın
hastalık ise çok daha nadirdir ve genellikle HHT ile
birliktedir. Literatürde bu hastalıkla ilgili genelde
olgu sunumları bulunmaktadır, tanı, klinik gidişat
ve tedavi ile ilgili görüş birliği yoktur.1,2,4 Olgu-
muzda HHT düşündürecek aile öyküsü, tipik te-
lenjiektaziler, tekrarlayan burun kanamaları veya
visseral organ tutulumu olmadığı için doğumsal
pulmoner AVF olarak kabul edildi. Karaciğer fonk-
siyonları ve tüberküloz enfeksiyonuna yönelik is-
tenen tetkikler normal olan hastada pulmoner AVF
nedeni olabilecek bir hastalık tespit edilemedi.

Hastalığın kliniğini, sağ-sol şantın derecesi ve
fistül boyutu belirler. Kardiyak debinin %20’sin-
den daha az bir şant varsa ve fistül boyutu küçükse
hastalar asemptomatik olabilir. Dispne, göğüs ağ-
rısı, hemoptizi, epistaksis ve nörolojik semptomlar
tespit edilebilir.1,2 Fizik muayene çoğunlukla nor-
maldir ama siyanoz, çomak parmak veya patolojik
üfürüm bulunabilir, vücutta telenjiektaziler fark
edilebilir. Hastalığın klinik triadı siyanoz, polisi-

temi ve çomak parmaktır ama hastaların az bir kıs-
mında birlikte bulunur.4,5 Akciğer grafisinde ge-
nelde alt loblarda düzgün sınırlı, çapı 1-5 cm
arasında değişen nodül opasitesi izlenebilir ama 2
cm’den küçük olan fistüller görülmeyebilir, bilgi-
sayarlı tomografi ile daha net olarak gösterilebilir.
Tanı koymada en önemli tetkik, hastalıktan şüphe-
lenildiğinde kontrast EKO yapmaktır. Özellikle
şantın az, fistül boyutunun küçük olduğu hasta-
larda diğer görüntüleme yöntemleri ile patoloji gös-
terilemediğinde kontrast EKO, çok duyarlı bir
yöntemdir ve tanı koymak için yeterlidir.6 Perife-
rik venden ajite serum fizyolojik verildiğinde nor-
malde kalbin sağ tarafında hava kabarcıkları
görülür ve pulmoner dolaşımda rezorbe oldukla-
rından sol boşluklara geçmez. Kalp içindeki bir de-
fekte bağlı şant varsa, sağ atriyumdan 1-3 kalp
atımı sonrasında sol atriyumda da kabarcıklar izle-
nir. Pulmoner AVF varlığında ise yaklaşık 3-8
atımdan sonra sol atriyum içi kabarcıklar görülür.
Kesin tanı konulması için altın standart yöntem,
konvansiyonel pulmoner anjiyografidir.1 Hasta-
mızda çomak parmak, polisitemi, devamlı üfürüm
gibi hastalığın klasik bulguları olmadığı gibi akciğer
grafisinde ve bilgisayarlı tomografide patolojik bir
lezyon izlenmedi. Pulmoner anjiyografide pulmo-
ner arter basıncının normal olduğu, pulmoner
venöz dönüş fazının erken oluştuğu izlendi ama fis-
tül görüntüsü tespit edilmedi. Hastanın siyanozu
methemoglobinemiye bağlanıp, akciğer görüntüle-
mesinde şüpheli bir görüntü elde edilememesi ne-
deni ile ve kontrast EKO incelemesi geç dönemde
yapıldığından tanı erken dönemde konulamadı. Li-
teratürde bulunan olgu sunumlarında, akciğer fil-
minde, toraks bilgisayarlı tomografi ve pulmoner
anjiyografik değerlendirmede fistülün görüleme-
diği hasta tespit edilmedi.

Lezyonlar yıllar geçtikçe büyümeye meyilli-
dir, tedavi edilmediği takdirde kalp yetmezliği, in-
fektif endokardit, kronik hipoksemiye ve
polisitemiye bağlı sorunlar ile nörolojik kompli-
kasyonlara ve fistül rüptürü ile mortal olabilen he-
motoraksa neden olabilir.1,2 Transkateter teknikle
koil embolizasyon işlemi yapılabileceği gibi lokal
eksizyon, segmental rezeksiyon ve lobektomi gibi
cerrahi tedavi seçenekleri de bulunmaktadır. Yay-
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gın lezyonları olan ve ağır hipoksemisi bulunan
hastalarda tedavi seçenekleri kısıtlıdır ve nörolojik
komplikasyonlar sık görülür, akciğer nakli düşü-
nülmelidir.7,8 Tek taraflı ve yaygın tutulumu olan
hastalarda nakile kadar köprü vazifesi görmesi için
pulmoner arter banding işlemi yapılabilir.9 Hasta-
mızda ciddi hipoksemi olduğundan ve yaygın fis-
tüler lezyonlar bulunduğundan transkateter girişim
veya cerrahi tedavi düşünülmedi ve hasta, akciğer
nakli yapılan bir merkezin takibine alındı. 

Sonuç olarak siyanozla gelen, açıklanamayan
hipoksemisi olan hastalarda akciğer, kalp ve sinir
sistemi patolojileri dışlandıktan sonra, nadir bir
neden olarak pulmoner AVF akla gelmelidir. Has-
taların bir kısmında fizik muayene, akciğer filmi,
EKO ve hatta bilgisayarlı tomografi incelemeleri
normal olsa bile mutlaka kontrast EKO ile de de-
ğerlendirme yapılmalıdır. Çok seyrek görülen bu
hastalığın tanısı atlandığında, ölümcül olabilen
komplikasyonlarla karşılaşılabilir.
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duplikasyonu, 4. kromozomun uzun kolu üzerinde fazladan bir
genetik materyal kopyası bulunması sonucu meydana gelen nadir
bir kromozom anomalisidir. 4q duplikasyonu, trizomi 4q, parsi-

yel trizomi 4q isimleri ile de anılmaktadır.1,2 Semptom ve bulguların şiddeti
duplike olan genetik materyalin yerine ve boyutuna göre değişmekle bera-
ber, olaya katılan genetik materyalin çeşidiyle de yakından ilişkilidir. Bu
nedenle bulgular hastadan hastaya değişiklik gösterir.3,4 Sendromun temel
bileşenleri arasında gelişim geriliği, mental retardasyon, kraniofasiyal ano-
maliler, ekstremite anomalileri, çeşitli nörolojik, oftalmolojik, ürogenital ve
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4q Duplikasyonu ve
Çapraz Pulmoner Arter Birlikteliği

ÖÖZZEETT  4q duplikasyonu, 4. kromozomun uzun kolu üzerinde fazladan bir genetik materyal kopyası
bulunması sonucu meydana gelen nadir bir kromozom anomalisidir. Duplike olan genetik mater-
yele göre klinik özellikler değişir. Diğer tüm sistem bulgularında olduğu gibi kardiyak anomaliler
de kromozomun tutulan bölgesine ve katılan genetik materyalin çeşidine göre değişiklik göstere-
bilir. Bizim olgumuzda polihidramnioz ve ense kalınlığında artış nedeni ile yapılan kromozom ana-
lizinde 4q duplikasyonu saptanmıştı. Doğumdan sonra yapılan ekokardiyografide çapraz pulmoner
arter tanısı düşünüldü. Anjiyografi ve bilgisayarlı tomografi ile de bu tanı kesinleştirildi. Litera-
türde 4q duplikasyonu ve çapraz pulmoner arter birlikteliği daha önce rapor edilmemiştir. Olgumuz,
literatürde ilk kez tanımlanan çapraz pulmoner arterler ve 4q duplikasyonu birlikteliğini bildir-
mek amacıyla sunulmuştur.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Pulmoner arter; kromozom 4, trizomi 4q; kromozom duplikasyonu       

AABBSSTTRRAACCTT  4q duplication is a rare chromosomal disorder which results from the presence of an
extra copy of genetic material in the long arm of chromosome 4. The clinical features vary accord-
ing to the duplicated genetic material. Cardiac abnormalities, as in other system abnormalities, may
also vary depending on the type of genetic material on involved chromosome region. In our case
chromosome analysis was performed due to increased nuchal translucency and 4q duplication was
determined. The diagnosis of crossed pulmonary arteries, was considered by postnatal echocardio-
graphy. This diagnosis was confirmed with angiography and computed tomography. The associa-
tion of 4q duplication and crossed pulmonary arteries have not been reported before in the
literature. Our case highlights the association of crossed pulmonary arteries and 4q duplication
which has defined in the literature for the first time.

KKeeyy  WWoorrddss::  Pulmonary artery; chromosome 4, trisomy 4q; chromosome duplication    
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kardiyak anomaliler bulunmaktadır. Kardiyak ano-
maliler, kromozomun tutulan bölgesine ve katılan
genetik materyalin çeşidine göre değişiklik göste-
rebilir. Bu nedenle tek bir kardiyak anomaliden
bahsetmek mümkün değildir. 

Sol pulmoner arterin sağ pulmoner arterin yu-
karısından ve sağından kaynaklandığı çapraz pul-
moner arterler nadir bir anomalidir. Bu anomaliye
sıklıkla doğuştan kalp defektleri eşlik eder.5,6 Ge-
netik bozukluklardan trizomi 18 ve 22q11 deles-
yonu ile çapraz pulmoner arter birlikteliği de
tanımlanmıştır.7 Ancak çapraz pulmoner arterlerin
4q duplikasyonu ile birlikteliği literatürde bildiril-
memiştir. Burada, kardiyak olarak çapraz pulmo-
ner arter anomalisi ile prezente olan 4q duplikas-
yonlu bir olgu sunulmuştur. 

OLGU SUNUMU

Olgumuz aralarında akraba evliliği olmayan 42
yaşında sağlıklı baba ile 38 yaşında sağlıklı anne-
den sezaryen ile 36. gestasyon haftasında 2220 gr
ağırlığında doğurtulmuş. APGAR skoru birinci
dakikada 7, beşinci dakikada 8 olarak değerlendi-
rilmiş ve bir kez 30 saniye süre ile pozitif basınçlı
ventilasyon desteğine ihtiyaç duyulmuş. Hipoto-
nisitesi, stridoru olan, oksijen saturasyonu %70 ci-
varında seyreden ve çoklu anomalileri olan olgu
yenidoğan yoğun bakım servisine alınmış. Olgu-
nun perinatalojik takiplerinde polihidramnios ve
fetüsün ense kalınlığında artış saptanmış. Bu ne-
denlerle 16 haftalıkken alınan kromozom örne-
ğinde 4q duplikasyonu tespit edilmiş. Aileye
gebeliğin sonlandırılması ile ilgili öneride bulu-
nulmuş fakat aile tarafından kabul edilmemiş. 22.
gestasyon haftasında yapılan fetal ekokardiyogra-
fisinde subaortik ventriküler septal defekt (VSD)
görülmüş ve çapraz pulmoner arterlerden şüphe-
lenilmiş. Postnatal 4. gün yapılan ekokardiyogra-
fisinde subaortik VSD, pulmoner hipertansiyon,
patent duktus arteriosus ve çapraz pulmoner ar-
terler görüldü. Eşlik eden anomaliler açısından
tetkik edilen olguda, ürogenital sistem anomali-
leri açısından yapılan batın ultrasonografisinde
her iki böbrek boyutları küçük, parankim ekoları
artmış saptanarak çocuk nefroloji poliklinik taki-
bine alındı. Oftalmolojik anomaliler açısından ya-

pılan göz muayenesinde lökom saptandı ve göz
hastalıkları tarafından Peters anomalisi olarak de-
ğerlendirildi. Kranial anomaliler açısından yapı-
lan kranial manyetik rezonans görüntülemesinde
korpus kallosum disgenetik, ventriküler sistem
dismorfik (düzensiz) görünümde saptandı. Kon-
vülziyonları olması nedeni ile antiepileptik tedavi
başlandı. Hasta 4q duplikasyonu tanısı ile genetik
poliklinik takibine alınarak karyotip analizi gön-
derildi. 

Ekokardiyografide subaortik VSD, pulmoner
hipertansiyon ve çapraz pulmoner arterler sapta-
nan olguya tanısal anjiyografi yapıldı. Anjiyogra-
fide çapraz pulmoner arterler ve VSD saptandı
(Resim 1a). Sık akciğer enfenksiyonu geçiren olgu-
nun eşlik eden akciğer anomalisi varlığını göster-
mek için göğüs hastalıkları tarafından istenilen
bilgisayarlı tomografide; anjiyografi ve ekokardi-
yografi tanılarını destekler şekilde sol pulmoner ar-
terin sağ pulmoner arterin yukarısından ve sağın-
dan kaynaklandığı ve her iki pulmoner arterin bir-
birlerini çaprazladığı rapor edildi (Resim 1b). Her-
hangi bir basıya neden olmayan bu anatomik
değişikliğin, tekrarlayan akciğer enfenksiyonları ile
ilişkili olmadığı düşünüldü. Hasta çocuk kardiyo-
loji poliklinik takiblerine sorunsuz olarak  devam
etmekte.

Yazılı hasta onamı hasta ailelerinden alınmıştır.

TARTIŞMA

Çapraz pulmoner arterler, pulmoner arter dalları-
nın malpozisyonunun klasik şeklidir.8 Bu malpo-
zisyon; pulmoner arter dallarının normal orijinle-
rinin, saatin tam tersi yönünde dönmesi ile oluşur.
Pulmoner arter dallarının diğer anomalilerinden
farklı olarak çapraz pulmoner arterler trakea bası-
sına neden olmaz. Oysa pulmoner arter dallarının
diğer bir anomalisi olan “pulmoner sling”de, sağ
pulmoner arterden kaynakalanan sol pulmoner
arter, sol akciğere ulaşıncaya kadar özefagus ve tra-
kea basısı yapabilir.

Çapraz pulmoner arterler özellikle konotrun-
kal anomaliler olmak üzere diğer kardiyak anoma-
lilerle birliktelik gösterebilir.7 Bu anomaliler
arasında trunkus arteriosus, kesintiye uğramış aor-
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4q DUPLİKASYONU VE ÇAPRAZ PULMONER ARTER BİRLİKTELİĞİ Funda ÖZTUNÇ ve ark.

tik ark, Fallot tetralojisi, atrial septal defekt, trans-
vers ark hipoplazisi, ventrikular septal defekt, çift
çıkışlı sağ ventrikül  ve sol persistan superior vena
kava sayılabilir.5,9 Nitekim bizim olgumuzda da
çapraz pulmoner arterler ile birlikte VSD saptan-
mıştır. Kesitsel ekokardiyografi ile tanı koymak güç
olduğundan, anjiyografi, manyetik rezonans gö-
rüntülemesi ve üç boyutlu sarmal bilgisayarlı to-
mografi bu konuda pediatrik kardiyologlara
yardımcı yöntemlerdir.

Literatüre bakıldığında; çapraz pulmoner arter
anomalisi 22q11 delesyonu ve trizomi 18 birlikte-
liği bildirilmiş olup 4q duplikasyon birlikteliği daha
önce hiç vurgulanmamıştır. Bizim olgumuzda pre-
natal olarak 4q duplikasyonu tanısı konmuş olup
yapılan tanısal anjiyografi ile de çapraz pulmoner
arter anomalisi saptanmıştır. Olgumuz literatürde
ilk kez tanımlanan çapraz pulmoner arterler ve 4q
duplikasyonu birlikteliğini bildirmek amacıyla su-
nulmuştur.
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RESİM 1: a) Çapraz pulmoner arterlerin anjiyografik olarak görüntülenmesi, b) Çapraz pulmoner arterlerin bilgisayarlı tomografi ile görüntülenmesi (ok ile işaretli). 
RPA: Sağ pulmoner arter; LPA: Sol pulmoner arter.
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ascular ring (VR) is a rare congenital vascular disease that results
from abnormal embryonic development of the paired aortic arches
or branching pulmonary arteries. Embryologically six pairs of pha-

ryngeal arch arteries develop in conjunction with the branchial pouches.
A double aortic arch is formed when both fourth arches and both dorsal
aortas remain present. The possible embryological origin of our case’s vari-
ation seems to be different. VRs may lead to variable degrees of respira-
tory problems or feeding difficulties by forming a complete or incomplete
ring compressing the trachea, the bronchi, and the esophagus. Symptoms

A New Kind of Double Aortic Arch:
Different Anatomic Variation: Case Report

AABBSSTTRRAACCTT  Vascular ring (VR) is a rare congenital vascular disease that results from abnormal em-
bryonic development of the paired aortic arches or branching pulmonary arteries. VRs may lead to
respiratory infections, stridor, wheezing, cough, recurrent respiratory infections and dysphagia. In
our case a girl aged 10 months presented with recurrent bronchitis attacks was diagnosed as vascular
ring due to a double aortic arch by thoracic computed tomography (angio-CT) angiography. Orig-
inally in this angio-CT two aortic arches did not join in the proximal descending aorta. The right
aortic arch continued as descending aorta and the left aortic arch ended as a diverticulum. To the
best of our knowledge this anatomical variation is unique. Double aortic arch was repaired through
median sternotomy. Surgical division of the nondominant left arch and mobilization of the vascu-
lar ring was performed. A polytetrafluoroethylene (PTFE) graft was interpositioned between the
proximal ascending aorta and the aortic origin of left common carotid and left subclavian artery. She
was discharged smoothly.

KKeeyy  WWoorrddss::  Vascular ring; double aortic arch; recurrent bronchitis

ÖÖZZEETT  Vasküler halka aortik arkın ya da pulmoner arter dallarının anormal embriyolojik gelişimi
sonucunda ortaya çıkan oldukça nadir bir konjenital anomali olup; öksürük, stridor, wheezing atak-
ları, yineleyen solunum yolu enfeksiyonları ve disfaji yakınmalarına neden olur. Yineleyen bro-
nşiolit atakları nedeniyle izlemde olan 10 aylık kız hastanın toraks BT (bilgisayarlı tomografi)
anjiografisinde sağ ve sol iki ayrı aortik arkın olduğu saptandı. Sağ aortik arkın inen aorta olarak
devam ettiği görülürken sol aortik arkın divertikül olarak sonlandığı görüldü. Hastaya mediyan
sternotomi yapılarak dominant olmayan sol aortik ark cerrahi olarak ayrılıp, proksimal çıkan aorta
ile sol karotis arter ve sol subklavian arter birleşim yeri arasına politetrafloroetilen greft (PTFE)
yerleştirildi. Postoperatif izleminde herhangi bir sorun yaşanmayan hasta sağlıkla taburcu edildi. 

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Vasküler ring; çift aortik ark; rekürren bronşit
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can vary from dyspnea, dysphagia to life-threat-
ening other conditions; however, tracheal steno-
sis can often present and be the cause of surgical
failure. Respiratory symptoms are common in the
case of vascular rings in infancy or early child-
hood.1 Most children with VRs present with
symptoms in the first few months of their life and
they generally require surgery within the first
year of their life.2

CASE REPORT

A girl aged 10 months presented dyspnea at two
months of age, which worsened with crying, feed-
ing and upper respiratory tract infections. She had
bronchitis attacks five more times and was con-
sulted to chest diseases. The child had normal
growth and no difficulty feeding. Angio-CT due to
chronic bronchitis identified a vascular ring due
to a double aortic arch, causing extrinsic compres-
sion of the trachea with marked reduction in its
caliber. Two aortic arches originated in the 
ascending aorta and the right aortic arch was dom-
inant (Figure 1). The brachiocephalic trunk origi-
nated in the right aortic arch, while the left
common carotid and left subclavian artery  origi-
nated in the left aortic arch. Originally in this case
two aortic arches do not join in the proximal de-
scending aorta. The right aortic arch continues as
descending aorta and the left aortic arch ends as a
diverticulum (Figure 2). There was patent foramen
ovale on echocardiographic study. Double aortic
arch was repaired through median sternotomy.
Surgical division of the nondominant left arch and
mobilization of the vascular ring was performed. A
polytetrafluoroethylene (PTFE) graft was interpo-
sitioned between the proximal ascending aorta and
the aortic origin of left common carotid and left
subclavian artery (Figure 3, 4). She was discharged
smoothly.

DISCUSSION

VRs are rare congenital anomalies due to abnormal
embryonic development of the aortic arch. In a
double aortic arch (DAA), the ascending aorta bi-
furcates anteriorly to the trachea and oesophagus,
completely encircles them. The arches then com-

bine into a single descending posterior aorta; but
in our case two aortic arches do not join in the
proximal descending aorta. The right aortic arch
continues as descending aorta and the left aortic
arch ends as a diverticulum.  

VRs may lead to respiratory infections, stridor,
wheezing, cough, recurrent respiratory infections
and dysphagia especially within the first six months
of life. Clinically, the onset and severity of symp-
toms of esophageal and tracheal obstruction are
variable and depend on the tightness of the ring.
The only definitive treatment is surgery.3

FIGURE 1: A: Two aortic arches originated in the ascending aorta and the
right aortic arch was dominant. B: Left aortic arch. C: Right subclavian artery.
D: Right common carotid artery. E: Left common carotid artery. F: Left subc-
lavian artery.

FIGURE 2: A: Left aortic arch ends as a diverticulum. B: Right aortic arch
continues as descending aorta.
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In our case, the patient had no difficulty feed-
ing but she had dyspnea at two months of age,
which worsened with crying, feeding and upper
respiratory tract infections and also extrinsic com-
pression of the trachea with marked reduction in
its caliber caused by double aortic arch was re-
ported in Angio-CT. Surgery is the only appropri-
ate form of therapy and should be performed
urgently after the diagnosis is made, especially in
patients with apnea, stridor or other respiratory
distress syptoms. Also delay of the surgery may lead
to serious complications. Some infants may con-
tinue to have noisy breathing after surgery and
total relief of symptoms may take several months to
1 year. It is critical to notify the child’s parents of
this possibility.

Studies in Korea claimed that  the subtype dis-
tribution mainly comprises of pulmonary artery
sling (41.67%) and DAA (35%).4 In contrast, stud-
ies in United States and Turkey suggested a higher
scale of right aortic arch with a persistent left liga-
mentum arteriosum (42%) and left aortic arch with
aberrant retroesophageal right subclavian artery
(56.8%), respectively.5,6 VR repair in patients with
tracheal narrowing carry a higher risk of mortality
compared to patients undergoing VR repair in the
absence of symptomatic airway obstruction.7

A possible variation is the rarely occurring
right aortic arch with a right-sided ductus arterio-
sus and an aberrant left subclavian artery. It is sec-
ondary to the abnormal regression of the left-sided
ductus arteriosus and aortic arch between the left
common carotid artery and the left subclavian ar-
tery and the persistence of their symmetric arches
on the right side. The aberrant left subclavian ar-
tery can be seen behind the trachea to the left fetal
shoulder, forming a vascular sling.8 This variant
seems to be more associated with cardiac anom-
alies.9 A right aortic arch with an aberrant origin
of the left brachiocephalic artery is rare.10 It results
from abnormal regression of the left aortic arch
proximal to the origin of the left common carotid
artery. The persisting ductus arteriosus is usually
left sided, completing a vascular ring. It is less com-
mon for the ductus arteriosus to be either on the
right or bilateral. 

CONCLUSION

VRs may be asymptomatic but frequently they
present with respiratory and/or gastrointestinal
symptoms. Severity of symptoms depends on the
degree of tightness of the ring that compresses tra-
chea and/or esophagea. The exact anatomy of a vas-
cular ring and its relationship to adjacent structures
has to be clearely defined. To the best of our
knowledge anatomical variation of our case is
unique. Sudden death or further tracheobronchial
damage may be caused by delayed treatment.11 Sur-
gical correction should only be carried out in cen-
tres of excellence.

FIGURE 3: A: Right aortic arch. B: Left aortic arch.

FIGURE 4: A: PTFE graft was interpositioned between the proximal ascen-
fing aorta and the common origin of left common carotid and left subclavian
artery.
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ilotoraks, duktus torasikus veya lenfatiklerden sızan trigliseritten zen-
gin süt görünümlü, opak, şilöz sıvının plevral boşlukta birikmesidir.
Konjenital kalp cerrahisi sonrası gelişen şilotoraks etyolojisinde trav-

matik ve non-travmatik pek çok etken mevcuttur.1,2 Travmatik etkenler,
genellikle torasik duktus veya ana lenf kanallarının cerrahi travmaya maruz
kalması şeklindedir. En sık rastlanan non-travmatik neden ise, tek ventri-
kül tamiri uygulanan hastalarda, sistemik venöz basıncın, torasik duktus ba-
sıncını aşması sonucu ortaya çıkan lenfatik sızıntıdır.1-3 Torasik duktusun

Heterotaksi Sendromunda
Kava-Pulmoner Anastomoz Sonrası Gelişen

Dirençli Şilotoraksın İnvaziv Tedavisi

ÖÖZZEETT  Şilotoraks, konjenital kalp cerrahisi sonrasında, duktus torasikus veya ana lenf kanallarının
cerrahi travmaya maruz kalması yanında, özellikle tek ventrikül tamiri için iki yönlü kavapulmo-
ner anastomoz (BCPC) uygulanan hastalarda sistemik venöz basıncın torasik duktus basıncını aş-
ması sonucu oluşabilir. Biz bu makalede, heterotaksi sendromu ile birlikte fonksiyonel tek
ventrikülü olan ve BCPC operasyonu sonrası dirençli şilotoraks gelişen 3 hastanın invaziv tedavi
yaklaşımlarını sunduk. Birinci basamak medikal tedavi olarak  okreotid, diüretikler, anjiotensin
dönüştürücü enzim inhibitörü , metilprednizolon ve sildenafil verildi. Ayrıca, hastalar tedavinin ilk
iki haftası boyunca total parenteral beslenme aldı. Medikal tedaviye çok iyi klinik yanıt alınmasına
rağmen, şilotoraksın persiste etmesi üzerine hastalarımıza plevral efüzyonda ciddi azalma ile so-
nuçlanan anjiyografik ve cerrahi müdahale uygulandı. İlk birkaç günlük takip sonrası hastalarımız
yaklaşık altı ay boyunca poliklinikten takip edildi.

AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr:: Şilotoraks, duktus torasikus ligasyonu, heterotaksi sendromu 

AABBSSTTRRAACCTT  Chylothorax may occur after congenital heart surgery due to direct surgical trauma to the
lymphatic vessels or high systemic venous pressure, exceeding thoracic duct pressure, especially in pa-
tients with bidirectional cavapulmonary anastomosis (BCPC) applied for single ventricle repair. In
this article, we present invasive treatment of 3 patients with heterotaxy syndrome, who had persis-
tant chylothorax after BCPC operation. As first-line treatment medical therapy, consisting of oc-
treotid, diüretics,  angiotensin-converting-enzyme inhibitor, methylprednisolone and sildenafil were
administered. In addition, our patients received total parenteral nutrition for the first two weeks of
treatment. Despite the very good clinical response of the treatment, the chylothorax still persisted
and our patients underwent angiographic and surgical intervention resulting in a complete cessation
of the pleural effusion. Apart from the first a few days our patients were treated as out-patient basis
for nearly six months. In this article, we present invasive treatment of 3 patients with heterotaxy syn-
drome, who had persistant chylothorax, resistant to the medical therapy, after BCPC operation.

KKeeyy  WWoorrddss::  Chylothorax, thoracic duct ligation, heterotaxy syndrome
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HETEROTAKSİ SENDROMUNDA KAVA-PULMONER ANASTOMOZ SONRASI GELİŞEN... Dilek SUZAN ve ark.
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görevi; lenfatik sıvıyı, sindirim sisteminden emilen
lipid ve proteinleri sistemik dolaşıma taşımaktır.
Buradan geçen yüksek akım sebebiyle, şilotoraks
tedavi edilmezse ortaya çıkabilecek lenfosit, volüm
ve protein kaybı, ciddi metabolik rahatsızlıklara ve
ölüme sebep olabilir.1-5 Çoğunlukla tek taraflı ola-
rak görülmekle birlikte, bilateral de izlenebilir. 

Heterotaksi sendromu sol veya sağ tarafın la-
teralizasyon bozukluğu neticesinde ortaya çıkar.
Çoğunlukla kompleks konjenital kalp anomalileri
ile birliktedir. Normal bireylerde bir sağ taraf yapısı
olan torasik duktusun lokalizasyonu, heterotaksi
sendromu olan hastalarda belirsizdir. Bu durum,
duktus torasikus ligasyonu şeklinde yapılan stan-
dart cerrahi yaklaşımı güçleştirir.4,5 Biz bu maka-
lede heterotaksi sendromu olan ve tek ventrikül
tamiri (iki yönlü kava-pulmoner anastomoz; BCPC)
sonrası gelişen ve medikal tedavi ile kontrol altına
alınamayan, 3 şilotoraks olgusunu ve invaziv teda-
vilerini sunduk.

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Erken bebeklik döneminde kompleks kardiyak ano-
mali (situs inversus, dekstrokardi, sol atriyal izome-
rizm, komplet atriyoventriküler septal defekt,
L-loop ventrikül pozisyonu, çift çıkışlı sağ ventri-
kül, sağ arkus aorta, pulmoner stenoz ve ve sol sü-
periyor vena kava (SVC) nedeniyle sağ modifiye BT
(Blalock-Taussig) şant (4 mm PTFE greft ile) yapıl-
mış olan 3 yaşındaki erkek hastaya kliniğimizde ya-
pılan değerlendirme sonucunda kalp kateterizas-
yonu uygulandı. Sağ ventrikül çıkış yolu atrezi de-
recesinde dardı. Pulmoner arter Mc Goon indeksi
2,1 ve ortalama pulmoner arter basıncı 16 mmHg
(24/11 mmHg) idi ve pulse oksimetri satürasyonu
oda havasında %70 olarak ölçüldü. Bu bulgularla
hasta ameliyata alındı. Aortik ve sağ SVC’si olma-
yan hastaya bikaval (sol SVC ve median yerleşimli
IVC) kanülasyonu sonrası standart kardiyopulmo-
ner bypass (KPB) uygulaması ile normotermi al-
tında ve atan kalpte sol iki yönlü kava-pulmoner
anastomoz (BCPC) uygulandı. Daralmış olan BT
şant, pulmoner vasküler yatağa antegrad akımın de-
vamlılığını sağlamak için açık bırakıldı. KPB çıkışı,
pulmoner arter basıncı 17 mmHg (24/10 mmHg)

olarak ölçüldü. SpO2: % 85 idi. Postoperatif erken
dönemde sorunsuz izlenen hasta, iki gün yoğun
bakım ve toplam 10 günlük hastane yatış süresinin
ardından aspirin, lasix, aldactone ve pedifen’den
oluşan medikal tedavisi düzenlenerek taburcu edil-
dikten yaklaşık 2 hafta sonra, solunum sıkıntısı ve
genel durum bozukluğu sebebiyle kliniğimize yatı-
rıldı. Telekardiyografi ve toraks ultrasonografi
(USG) ile massif plevral effüzyon bulgusu doğru-
landı. Transtorasik ekokardiyografik (TTE) incele-
mesi sonucunda kalp fonksiyonlarının normal
olduğu, kavapulmoner anastomozun sorunsuz ça-
lıştığı tespit edildi. Hastaya sağ taraflı,toraks dreni
takıldı ve toraks boşluğundan şilöz görünümlü sıvı
drene edildi. Alınan mayinin mikrobiyolojik ve bi-
yokimyasal değerlendirmesi sonucunda trigliserid
>600 mg/dL, kolesterol >26 mg/dL, albumin <2 g/dl,
LDH >590 U/L olarak olarak saptandı ve hastanın
şilotoraks tanısı doğrulandı. Alınan kültür örnekle-
rinde üreme olmadı. Toraks drenajı sonrası solu-
numu kısmen rahatlayan hastaya servis takibinde
yüksek kalorili, MCT (orta zincirli trigliserit) ve
proteinden zengin diyet başlandı. Takibinde gün-
lük ortalama drene olan şilöz mayi miktarı 40-50
ml/kg/gün civarında olması üzerine 3. gün octreotid
infüzyonu (3 mcg/kg/saat) başlandı ve elektrolit ve
biyokimya takipleri ile 10 mcg/kg/saat dozuna kadar
arttırıldı. Günlük kayıp human albumin ve taze
donmuş plazma replasmanları ile karşılandı. 

Drenaj miktarının fazla olması ve SpO2 değer-
lerinin düşük olması nedeniyle hastaya 7. gün kalp
kateterizasyonu yapıldı. Pulmoner basıncı ortalama
21 mmHg olarak ölçülmesi üzerine sağ modifiye BT
şant vasküler plak kullanılarak kapatıldı. İşlem son-
rası ortalama pulmoner basıncı (PAB) 16 mmHg’ya
düştü. SpO2 ise %80 olarak ölçüldü. Bu işlemden
sonra aynı tedavi altında sağ toraks drenajı 10
ml/kg/gün’e kadar düşmesine ragmen sol toraks
drenajı artarak devam etti. Yatışının 10. gününde
tedaviye metilprednizolon, enalapril ve sildenafil
eklendi. Oral beslenme kesildi ve total parenteral
beslenmeye (TPN) geçildi. Yoğun medikal tedaviye
rağmen sol torakstan gelen şilöz mayi drenajında
belirgin azalma olmaması üzerine yatışının 13.
günü hasta ameliyata alındı. Genel anestezi altında
sol lateral torakotomi yapıldı. Beşinci interkostal
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aralıktan toraksa girildi, akciğer ekarte edildi. De-
sendan aorta vertebranın sağında seyretmekteydi.
Özefagus çevreleri diafragma seviyesinde duktus
torasikus lokalizasyonu belirlemek için prepare
edildi. Ancak torasik duktus bulunamadı. Bunun
üzerine hastaya dekortikasyon yapıldı. Toraks du-
varı elektrokoter yardımı ile yaygın olarak koterize
edildi. Toraks içerisine yapışıklık oluşmasını sağla-
mak amacıyla talk döküldü. Girişim sonrası şilöz
drenaj dramatik olarak kesildi. İlk gün drenajı seröz
vasıfta ve <10 ml/kg idi. Üçüncü gün hastanın oct-
reotid tedavisi ve TPN’si kesildi ve oral beslenmeye
geçildi. Hasta toplam 25 günlük hastane yatışının
ardından sorunsuz taburcu edildi.

OLGU 2

İlki bir aylık iken ve ikincisi 4 aylıkken, 2 kez pal-
yatif pulmoner balon anjioplasti yapılan, sağ atriyal
izomerizm, dekstrokardi, komplet atriyoventri-
küler septal defekt (unbalance), çift çıkışlı sağ ven-
trikül (transpoze tip), pulmoner stenoz (subvalvüler,
valvüler-önemli), sol SVC tanılı 7 aylık hasta-
nın son yapılan kalp kateterizasyonu sonucu, pul-
moner arter basıncı 15 mmHg ve pulmoner arter Mc
Goon indeksi 1,85 olarak ölçüldü. Aortik ve sağ
SVC’si olmayan hastaya bikaval (sol SVC ve IVC) ka-
nülasyon ve standart kardiyopulmoner bypass (KPB)
uygulaması ile normotermi altında ve atan kalpte sol
taraflı BCPC uygulandı. KPB çıkışı, pulmoner arter
basıncı 15 mmHg, SpO2’si %85 olarak ölçüldü. Po-
stoperatif 2. gün servis takibine alınan hasta, posto-
peratif 9. gününde kontrol TTE değerlendirmesi
sonrası aspirin, lasix, aldactone, digoxin ve pedi-
fen’den oluşan medikal tedavisi düzenlenerek ta-
burcu edildi. taburcu edildikten 10 gün sonra,
solunum sıkıntısı ve genel durum bozukluğu sebe-
biyle kliniğimize yatırıldı. Telekardiyografi, toraks
USG ve TTE incelemesi ile bilateral massif plevral
effüzyon varlığı ve kavapulmoner anastomozun so-
runsuz çalıştığı doğrulandı. Hastaya bilateral, toraks
dreni takıldı. Toraks boşluğundan alınan mayinin bi-
yokimyasal değerlendirmesi ile şilotoraks tanısı doğ-
rulandı ve kültür örneklerinde üreme gözlenmedi.
Serum C reaktif protein ve prokalsitonin yüksek ve
lökositozu mevcut olan hastanın antibiyoterapi ve
bronkodilatör tedavisi düzenlendi. Toraks drenajı

sonrası solunumu kısmen rahatlayan hastaya da ilk
hastamızda olduğu gibi yüksek kalorili, MCT (orta
zincirli trigliserit) ve proteinden zengin diyet baş-
landı ve drenaj miktarına görehuman albumin ve
taze donmuş plazma replasmanı uygulandı. Taki-
binde günlük ortalama drene olan şilöz mayi mik-
tarı 50 ml/kg/gün üzerinde olması üzerine 3. gün
octreotid infüzyonu (3 mcg/kg/saat) başlandı ve
elektrolit ve biyokimya takipleri ile 10 mcg/kg/saat
dozuna kadar arttırıldı. Enfeksiyon bulguları gerile-
yen hastanın yatışının 10. gününde yoğun medikal
tedaviye rağmen drenajın azalmadan devam etmesi
üzerine, sağ torakotomi ile sağ pariyetal plevra de-
kortikasyonu işlemi yapıldı. Toraks içine talk pudra
dökülerek kapatıldı. Servis takibinde taşikardisi ve
saturasyon düşüklüğü devam eden hasta anjiografi
laboratuvarına alındı, PAB’ı 20 mmHg ölçüldü. Has-
tanın azygos ven lokalizasyonunda bir dekompresan
venin varlığı ve bunun steal oluşturduğu saptandı.
Vasküler plak ile dekompresan ven oklüde edildi
(Resim 1). Aynı tedavi altında drenajı azaldı. De-
kortikasyonun 6. gününde 10 ml/kg/gün’e kadar
düştü.  Akciğer enfeksiyonu tedavisi tamamlanan
hasta, yatışının 35. gününde oda havasında SpO2
%80 olarak medikal tedavi ile taburcu edildi.

OLGU 3

Sol atriyal izomerizm, kesintili inferior vena kava,
azygos devamlılığı, transvers arkus aorta, isthmus, sol
ventrikül ve mitral kapak hipoplazisi, ASD, VSD ve
PDA tanıları ile, 6 günlükken bilateral pulmoner
banding operasyonu yapılan 1,5 yaşındaki hasta; 
yapılan anjiografi sonucu, arkus aorta rekonstrüksi-
yonu, PDA kapatılması, bilateral pulmoner deban-
ding ve Kawashima ameliyatı planlanarak ameliyata
alındı. Aortik ve bikaval venöz kanülasyon ile stan-
dart KPB altında, orta derecede hipotermi ile anteg-
rad selektif serebral perfüzyon uygulanarak tamir
gerçekleşirildi. Postoperatif 3. gün ekstübe edilen
hasta, ertesi gün servise alındı. Postoperatif 6. gün
drenleri çekildi. Servis takibinde bol nazotrakeal sek-
resyon, ateş, ajitasyon ve aralıklı desaturasyon göz-
lenen hastanın 15. gün bilateral effüzyon nedeni ile
takılan toraks drenlerinden şilöz drenajı oldu. 

10 günlük medikal takibe rağmen bilateral
masif drenajı devam eden üçüncü hastaya diagnos-
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tic kalp kateterizasyonu ve antegrad akım balon
test oklüzyonu yapıldı. Pulmoner vasküler darlık
gözlenmeyen hastanın Glenn basıncı 24 mmHg ve
SpO2 %83 olarak ölçüldü. Antegrad akım 6 mm’lik
vasküler plak ile oklüde edildi. Oklüzyon sonrası
Glenn basıncı 22 mmHg ve SpO2 %80 olarak öl-
çüldü. Takibinde drenajı devam eden hastaya cer-
rahi girişim planlandı ancak bilateral drenajı
olduğu için, taraf seçimini belirlemek, torasik duk-
tusun lokalizasyonunu ortaya koymak amacıyla,
torakal lenfanjiografi (LG) çekildi. USG kılavuzlu-
ğunda 27 G 40 mm dental iğne ile bilateral perkü-
tan inguinal lenf nodlarına ulaşılarak, Lipiodol
(Guerbet, Paris, France) 0,2 ml/dk ile başlanarak 0,5
ml/dk’ya kadar çıkıldı. Totalde 8-10cc manuel en-
jeksiyonla toplam ~40 dk’da verildi. Seri florosko-
pik spot görüntüler alındı. LG değerlendirilmesinde
duktus torasikusun bilateral ve sol tarafta baskın ol-
duğu belirlendi. Fluoroskopi ile ilk 45 dk, 2dk’da
bir çekim; sonrasında 18. saate kadar 2 saatte bir di-
rekt grafi ile kontrast madde dağılımı ve rezolüs-
yonu takip edildi (Resim 2).

Ameliyat hazırlıkları yapılan hastanın LG iş-
lemini takip eden günlerde günlük drenajının aza-
larak kesildiği gözlendi. LG sonrası 4. günde sol
toraks dreni ve 6. günde sağ toraks dreni çekildi.
Hastanın antibiyoterapisinin de tamamlanması
üzerine medikal tedavisi düzenlenerek taburcu
edildi. 

TARTIŞMA

Konjenital kalp cerrahisi sonrası oluşan şilotoraks,
pediatrik populasyon şilotoraks etkenlerinin ba-
şında gelen, önemli bir komplikasyondur. Çocuk-
luk çağında post operatif şilotoraks insidansı son

çalışmalarda %5 oranında belirtilmiştir.6 Şilotoraks
intratorasik her türlü cerrahi sonrası gözlenebil-
mekle birlikte, fonksiyonel tek ventriküllü hasta-
larda BCPC sonrası daha sık ve uzun süreli
izlenebilmektedir. Görülme sıklığı yapılan ameli-
yatın kompleksitesi, yaş ve genetik sendromların
varlığı ile ilişkilidir.

Medikal tedaviye rağmen 10 ml/kg/gün üzeri
devam eden şilöz drenaj, “yanıtsız” kabul edilmek-
tedir .Cerrahi tedavinin zamanlaması konusunda
fikir birliği olmamakla birlikte 3-4 haftalık bir me-
dikal takip yeterli görülmektedir.1,2

Tek ventrikül tamiri için yapılan BCPC ope-
rasyonu sonrası oluşan şilotoraksın tedavisi kom-
pleks ve zordur. Normal lateralizasyona sahip
hastalarda, şilotoraksın cerrahi tedavisi, sağ tora-
kotomi yoluyla, torasik duktusun diafragma sevi-
yesinden ligasyonu şeklindedir. Duktus, çoğun-
lukla azigos ven ile özefagus arasında identifiye edi-
lerek ligasyon gerçekleştirilebilir. Ancak, Hetero-
taksi sendromu (sol veya sağ atriyal izomerizm)
varlığı, torasik duktusun anatomik yerleşim var-
yasyonlarını da beraberinde getirmektedir.4,5 Lite-
ratürde, heterotaksi sendromlu hastalarda torasik
duktusun lokalizasyonuna dair bir bilgi bulunma-
maktadır. Bu durum, cerrahi girişimi ve yaklaşımı
zorlaştırmaktadır. Bizim uyguladığımız yaklaşımda,
tek taraflı şilotoraks varsa, ipsilateral taraftan de-
kortikasyon ve talk uygulaması efektif olmuştur.
Ancak sonuncu hastamızda olduğu gibi, bilateral
şilotoraks mevcut olduğunda, taraf seçimi önem ka-
zanmaktadır. 

Torasik duktusun LG ile lokalizasyonun tespit
edilmesi, yaklaşımı kolaylaştırabilir. Bizim olgu-
muzda, duktus torasikusun bilateral, ancak solda

RESİM 1: Hastanın azygos ven lokalizasyonunda bir dekompresan venin varlığı ve bunun steal oluşturduğu saptandı. Vasküler plak ile dekompresan ven ok-
lüde edildi.

Pediatr Heart J 2016;3(2) 85
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baskın olduğu saptanmıştı. Muhtemel kontrast
maddeye bağlı, spontan iyileşme (ya da oklüzyon)
gerçekleşmemiş olsaydı tercihimiz öncelikle sol to-
rakotomi ile duktusa ulaşmaya çalışmak olacaktı.
LG, cerrahi sonrası şilöz effüzyonun kaçak nokta-
sının saptanmasında 1960’tan itibaren kullanılan
diagnostik bir yöntemdir. LG sonrası, özellikle
minör ve tespit edilemeyen kaçaklarda daha etkin
olarak, mekanizması tam olarak ortaya konulama-
mış olmakla birlikte, kaçağın azaldığını gösteren
çalışmalar mevcuttur.6,7 LG enjeksiyonunda kulla-
nılan lipiodolün teröpotik etkisi, ekstravazasyonu
sonucu inflamatuar ve granülamatöz reaksiyonu-
nun yanında, lipiodolün kaçak bölgesinde olduğu

kadar lenfatik içinde de birikimine bağlı olarak em-
bolizasyon sağlamasına da bağlanmaktadır.6,7

Sonuç olarak heterotaksi sendromunun eşlik
ettiği fonksiyonel tek ventrikül patolojileri duktus
torasikusun anatomik varyasyonların varlığı nedeni
ile postoperatif şilotoraks gelişimi açısından yük-
sek risk altındadır. Çoğunlukla medikal tedavi ile
düzelebilmesine rağmen, dirençli olgularda inva-
ziv yaklaşım gerekebilir. Tek taraflı olgularda de-
kortikasyon ve kimyasal plörodezi efektif olabilir.
Bilateral şilotoraks durumunda, duktus torasikus
lokalizasyonunun belirlenmesi için LG faydalı ola-
bilir.

RESİM 2: Torakal lenfanjiografi (LG): Duktus torasikusun bilateral ve sol tarafta baskın olduğu gözlenmekte. Fluoroskopi ile ilk 45 dk, 2 dk'da bir çekim; sonra-
sında 18. saate kadar 2 saatte bir direkt grafi ile kontrast madde dağılımı ve rezolüsyonu takip edildi.
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he presence of a double outlet left ventricle (DOLV) is a very rare
congenital heart anomaly in which the great arteries entirely or pre-
dominantly arise from the morphologic left ventricle.1-4 Here, we

described a seven-year-old male who had been diagnosed as DOLV, ven-
tricular septal defect (VSD), and pulmonary hypertension; he had under-
gone pulmonary banding surgery at eight months of age. Echocardiography
revealed situs solitus (S), D-loop ventricles (D), atrioventricular concor-
dance, l-malposed aorta (L), characterized as being malpositioned anteriorly
and to the left of the pulmonary artery (S,D,L) (Figure 1A); subpulmonary
ventricular septal defect (Figure 1B); conal tissue between aortic valves and
mitral valves (Figure 1C); pulmonary artery band with a systolic gradient
of 70 mmHg; and poststenotic dilatation on pulmonary artery. Both arte-
ries arose dominantly from the left ventricle on echocardiography (Figure
1D).

DOLV occurs most commonly in the form of atrial situs solitus with
atrioventricular concordance.3,5 Subaortic large VSD and tricuspid valve ab-
normality are common.3,4 Most cases have a right anterior position of the
aorta relative to the pulmonary artery and pulmonary outflow obstruction.5

This our case is unique because of that DOLV with l-malposed aorta and
subpulmonary VSD has not been determined in an asymptomatic, school-
age child.

DOLV may have been misdiagnosed due to its rarity and
wide variations in morphology.1-5 We think that echocardiography
alone is a fast and noninvasive method to diagnose of cases with DOLV
which should be considered in children with complex congenital heart
defects.
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FIGURE 1: A) L-malposed aorta, characterized malpositioned anteriorly and to the left of the pulmonary artery is shown in the parasternal short-axis view. B)
Pulmonary artery with the band (blank arrow) dominantly arises from left ventricle, and subpulmonary ventricular septal defect (arrow) is seen in the subcostal
long-axis view. C) There is conal tissue between aortic valves and mitral valves in the parasternal long-axis view. D) Aort entirely arises from left ventricle in the
subcostal long-axis view. 
Ao: Aorta; CT: Conal tissue; IVS: Interventricular septum; LA: Left atrium; LPA: Left pulmonary artery; LV: Left ventricle; LVOT: Left ventricle outlet tract; PA: Pulmonary artery; PB:

Pulmonary band; RA: Right atrium; RPA: Right pulmonary artery; RV: Right ventricle; VSD: Ventricular septal defect.
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Dergiye gönderilen makale biçimsel esaslara uygun ise, editör ve en az yurt içi-yurt dışı
iki danışmanın incelemesinden geçip, gerek görüldüğü takdirde, istenen değişiklikler ya-
zarlarca yapıldıktan sonra yayımlanır.

Makale işleme alındıktan sonra, yayın hakları devir formunda belirtilmiş olan yazar isim-
leri ve sıralaması esas alınır. Bu aşamadan sonra;

� Makaleye hiçbir aşamada, yayın hakları devir formunda imzası bulunan yazarlar dı-
şında yazar ismi eklenemez ve yazar sırası değiştirilemez.

YAYIN KURALLARI
BİLİMSEL SORUMLULUK

Tüm yazarların gönderilen makalede akademik-bilimsel olarak doğrudan katkısı olmalıdır.
Yazar olarak belirlenen isim aşağıdaki özelliklerin tamamına sahip olmalıdır:

- Makaledeki çalışmayı planlamalı veya yapmalı,

- Makaleyi yazmalı veya revize etmeli,

- Son halini kabul etmelidir.

� Makalelerin bilimsel kurallara uygunluğu yazarların sorumluluğundadır.

ETİK SORUMLULUK

� Dergi, “İnsan” öğesinin içinde bulunduğu tüm çalışmalarda Helsinki Deklerasyonu Pren-
sipleri’ne uygunluk (http://www.wma.net/en/30publications/10policies/b3/ index.html) il-
kesini kabul eder. Bu tip çalışmaların varlığında yazarlar, makalenin GEREÇ VE
YÖNTEMLER bölümünde bu prensiplere uygun olarak çalışmayı yaptıklarını, kurumla-
rının etik kurullarından ve çalışmaya katılmış insanlardan “Bilgilendirilmiş olur” (informed
consent) aldıklarını belirtmek zorundadır.

� Çalışmada “Hayvan” öğesi kullanılmış ise yazarlar, makalenin GEREÇ VE YÖNTEM-
LER bölümünde Guide for the Care and Use of Laboratory Animals (www.nap.
edu/catalog/5140.html) prensipleri doğrultusunda çalışmalarında hayvan haklarını ko-
ruduklarını ve kurumlarının etik kurullarından onay aldıklarını belirtmek zorundadır.

� Olgu sunumlarında hastanın kimliğinin ortaya çıkmasına bakılmaksızın hastalardan
“Bilgilendirilmiş olur” (informed consent) alınmalıdır.

� Eğer makalede direkt-indirekt ticari bağlantı veya çalışma için maddi destek veren
kurum mevcut ise yazarlar; kullanılan ticari ürün, ilaç, firma... ile ticari hiçbir ilişkisinin
olmadığını ve varsa nasıl bir ilişkisinin olduğunu (konsültan, diğer anlaşmalar), edi-
töre sunum sayfasında bildirmek zorundadır.

� Makalede “Etik Kurul Onayı” alınması gerekli ise; alınan belge online olarak,
www.turkiyeklinikleri.com adresinde yer alan “Makale Gönderim” linkindeki bölüm-
den, makale ile birlikte gönderilmelidir.

� Makalelerin etik kurallara uygunluğu yazarların sorumluluğundadır.
� Makalenin değerlendirilmesi aşamasında, yayın kurulunun gerek görmesi halinde,

makale ile ilgili araştırma verilerinin ve/veya etik kurul onayı belgesinin sunulması ya-
zarlardan talep edilebilir.

BİYOİSTATİSTİKSEL DEĞERLENDİRME
Tüm retrospektif, prospektif ve deneysel araştırma makaleleri biyoistatistiksel olarak de-
ğerlendirilmeli ve uygun plan, analiz ve raporlama ile belirtilmelidir.
Makalelerde p değerleri açık olarak verilmelidir (p= 0.025; p= 0.524 gibi).
Araştırma makaleleri dergiye gönderilmeden önce, biyoistatistik uzmanı tarafından değer-
lendirilmeli ve uzmanın ismi yazarlar arasında yer almalıdır.
Biyomedikal dergilere gönderilen yazıların biyoistatistiki uygunluğunun kontrolü için ek bilgi
www.icmje.org adresinden temin edilebilir.
� Makalelerin biyoistatistiksel kurallara uygunluğu yazarların sorumluluğundadır.

YAZIM DİLİ YÖNÜNDEN DEĞERLENDİRME

Derginin yayın dili Türkçe ve İngilizce’dir.
Türkçe makalelerde Türk Dil Kurumu’nun Türkçe sözlüğü veya www.tdk.gov.tr adresi esas
alınmalıdır.
İngilizce makaleler ve İngilizce özetler, dergiye gönderilmeden önce dil uzmanı tarafından
değerlendirilmeli ve uzman onayı editöre sunum sayfasında özellikle belirtilmelidir. Maka-
leyi, İngilizce yönünden değerlendiren, yazarlardan biri değil ise bu kişinin ismi makalenin
sonunda bulunan TEŞEKKÜR (Acknowledgement) bölümünde belirtilmelidir.
Ayrıca gönderilmiş olan makalelerdeki yazım ve dilbilgisi hataları, makalenin içeriğine do-
kunmadan, redaksiyon komitemiz tarafından düzeltilmektedir.
� Makalelerin yazım ve dil bilgisi kurallarına uygunluğu yazarların sorumluluğundadır.

YAYIN HAKKI

1976 Copyright Act’e göre, yayımlanmak üzere kabul edilen yazıların her türlü yayın hakkı
dergiyi yayımlayan kuruma aittir. Yazılardaki düşünce ve öneriler tümüyle yazarların so-
rumluluğundadır. Makale yazarlarına, yazıları karşılığında herhangi bir ücret ödenmez.

Yazarlar, http://turkishclinics.com/Log/phj internet adresinden ulaşacakları “Yayın Hakları Devir
Formu”nu doldurup, online olarak, www.turkpedkar.org.tr adresinde yer alan “Online Ma-
kale” linkindeki bölümden, makale ile birlikte göndermelidirler.

YAZI ÇEŞİTLERİ

Dergiye yayımlanmak üzere gönderilecek yazı çeşitleri şu şekildedir;
Orijinal Araştırma: Kliniklerde yapılan prospektif-retrospektif ve her türlü deneysel çalış-
malar yayımlanabilmektedir.
Yapısı:
- Özet (Ortalama 200-250 kelime; amaç, gereç ve yöntemler, bulgular ve sonuç bölüm-

lerinden oluşan, Türkçe ve İngilizce)
- Giriş
- Gereç ve Yöntemler
- Bulgular
- Tartışma
- Sonuç
- Teşekkür
- Kaynaklar
Derleme: Doğrudan veya davet edilen yazarlar tarafından hazırlanır. Tıbbi özellik göste-
ren her türlü konu için son tıp literatürünü de içine alacak şekilde hazırlanabilir. Yazarın o
konu ile ilgili basılmış yayınlarının olması özellikle tercih nedenidir.
Yapısı:
- Özet (Ortalama 200-250 kelime, bölümsüz, Türkçe ve İngilizce)
- Konu ile ilgili başlıklar
- Kaynaklar

YAZARLARA



1 Scientific Style and Format: The CBE Manuel for Authors, Editors, and Publishers, 6th ed. New
York: Cambridge University Press, 1994.

Olgu Sunumu: Nadir görülen, tanı ve tedavide farklılık gösteren makalelerdir. Yeterli sa-
yıda fotoğraflarla ve şemalarla desteklenmiş olmalıdır.
Yapısı:
- Özet (ortalama 100-150 kelime; bölümsüz; Türkçe ve İngilizce)
- Giriş
- Olgu Sunumu
- Tartışma
- Kaynaklar

Editöryel Yorum/Tartışma: Yayımlanan orijinal araştırma makalelerinın, araştırmanın ya-
zarları dışındaki, o konunun uzmanı tarafından değerlendirilmesidir. İlgili makalenin so-
nunda yayımlanır.

Editöre Mektup: Son bir yıl içinde dergide yayımlanan makaleler ile ilgili okuyucuların de-
ğişik görüş, tecrübe ve sorularını içeren en fazla 500 kelimelik yazılardır.

Yapısı:

- Başlık ve özet bölümleri yoktur.

- Kaynak sayısı 5 ile sınırlıdır.

- Hangi makaleye (sayı, tarih verilerek) ithaf olunduğu belirtilmeli ve sonunda yazarın
ismi, kurumu, adresi bulunmalıdır. Mektuba cevap, editör veya makalenin yazar(lar)ı
tarafından, yine dergide yayımlanarak verilir.

Bilimsel Mektup: Genel tıbbi konularda okuyucuyu bilgilendiren, basılmış bilimsel maka-
lelere de atıfta bulunarak o konuyu tartışan makalelerdir.

Yapısı:

- Özet (ortalama 100-150 kelime; bölümsüz, Türkçe ve İngilizce)

- Konu ile ilgili başlıklar

- Kaynaklar

Cerrahi Teknik: Ameliyat tekniklerinin ayrıntılı işlendiği makalelerdir.

Yapısı:

- Özet (ortalama 100-150 kelime; bölümsüz, Türkçe ve İngilizce)

- Cerrahi teknik

- Kaynaklar

Ayırıcı Tanı: Güncel değeri olan olgu sunumlarıdır. Benzer hastalıklarla ilgili yorumu içer-
mektedir.

Yapısı:

- Özet (ortalama 100-150 kelime; bölümsüz, Türkçe ve İngilizce)

- Konu ile ilgili başlıklar

- Kaynaklar (3-5 arası)

Orijinal Görüntüler: Literatürde nadir gözlenen açıklamalı tıbbi resim ve fotoğraflardır.

Yapısı:

- 300 kelimelik metin, orjinal resimler, kaynaklar

Tanınız Nedir?: Nadir görülen, tanı ve tedavide farklılık gösteren hastalıklar hakkında,
soru-cevap şeklinde hazırlanmış makalelerdir.

Yapısı:

- Konu ile ilgili başlıklar

- Kaynaklar (3-5 arası)

Tıbbi Kitap Değerlendirmeleri: Güncel değeri olan ulusal veya uluslararası kabul görmüş
kitapların değerlendirmeleridir.

Soru Cevaplar: Tıbbi konularda bilimsel eğitici-öğreticiliği olan soru ve cevaplar.

YAZIM KURALLARI
Dergiye yayımlanması için gönderilen makalelerde aşağıdaki biçimsel esaslara uyulmalıdır:

- Makale, PC uyumlu bilgisayarlarda Microsoft Word programı ile yazılmalıdır.

KISALTMALAR: Kelimenin ilk geçtiği yerde parantez içinde verilir ve tüm metin boyunca
o kısaltma kullanılır. Uluslararası kullanılan kısaltmalar için “Bilimsel Yazım Kuralları”1 kay-
nağına başvurulabilir.

ŞEKİL, RESİM, TABLO VE GRAFİKLER:
-Şekil, resim, tablo ve grafiklerin metin içinde geçtiği yerler ilgili cümlenin sonunda belirtilme-
lidir. Şekil, resim, tablo ve grafiklerin açıklamaları makale sonuna eklenmelidir.

-Şekil, resim/fotoğraflar ayrı birer .jpg veya .gif dosyası olarak (pixel boyutu yaklaşık
500x400, 8 cm eninde ve 300 çözünürlükte taranarak), sisteme eklenmelidir.

- Kullanılan kısaltmalar şekil, resim, tablo ve grafiklerin altındaki açıklamada belirtilmelidir.

- Daha önce basılmış şekil, resim, tablo ve grafik kullanılmış ise yazılı izin alınmalıdır ve
bu izin açıklama olarak şekil, resim, tablo ve grafik açıklamasında belirtilmelidir.

- Resimler/fotoğraflar renkli, ayrıntıları görülecek derecede kontrast ve net olmalıdır.

EDİTÖRE SUNUM SAYFASI: Gönderilen makalenin kategorisi, daha önce başka bir der-
giye gönderilmemiş olduğu, varsa çalışmayı maddi olarak destekleyen kişi ve kuruluşlar
ve varsa bu kuruluşların yazarlarla olan ilişkileri belirtilmelidir.

KAPAK SAYFASI: Makalenin başlığı (Türkçe ve İngilizce), tüm yazarların ad-soyadları,
akademik ünvanları, kurumları, iş telefonu-GSM, e-posta ve yazışma adresleri belirtilme-
lidir. Makale daha önce tebliğ olarak sunulmuş ise tebliğ yeri ve tarihi belirtilmelidir.

ÖZETLER: YAZI ÇEŞİTLERİ bölümünde belirtilen şekilde hazırlanarak, makale metni içe-
risine yerleştirilmelidir.

ANAHTAR KELİMELER:
- En az 2 adet, Türkçe ve İngilizce yazılmalıdır.

- Kelimeler birbirlerinden noktalı virgül (;) ile ayrılmalıdır.

- İngilizce anahtar kelimeler “Medical Subject Headings (MESH)”e uygun olarak verilme-
lidir (Bkz: www.nlm.nih.gov/mesh/MBrowser.html).

- Türkçe anahtar kelimeler Türkiye Bilim Terimleri (TBT)’ne uygun olarak verilmelidir (Bkz:
www.bilimterimleri.com).

TEŞEKKÜR: Eğer çıkar çatışması, finansal destek, bağış ve diğer bütün editöryal (ista-
tistiksel analiz, İngilizce/Türkçe değerlendirme) ve/veya teknik yardım varsa, metnin so-
nunda sunulmalıdır.

KAYNAKLAR: İngilizce yazılmalıdır. Orijinal basımı Türkçe olan kaynakların başlığı [ ]
içinde ve İngilizce olarak yazılmalıdır. Kaynaklar makalede geliş sırasına göre yazılmalı ve
metinde cümle sonunda noktalama işaretlerinden hemen sonra “Üst Simge” olarak belir-
tilmelidir. Makalede bulunan yazar sayısı 6 veya daha az ise tüm yazarlar belirtilmeli, 7 veya
daha fazla ise ilk 6 isim yazılıp “et al.” eklenmelidir. Kaynak yazımı için kullanılan format
Index Medicus’ta belirtilen şekilde olmalıdır (Bkz: www.icmje.org). Kongre bildirileri, ki-
şisel deneyimler, basılmamış yayınlar, tezler ve internet adresleri kaynak olarak gös-
terilemez.
Kaynakların yazımı için örnekler (Noktalama işaretlerine lütfen dikkat ediniz):
Makale için; Yazar(lar)ın soyad(lar)ı ve isim(ler)inin başharf(ler)i, makale ismi, dergi ismi,
yıl, cilt, sayı, sayfa no’su belirtilmelidir. Örnek:

Arıcı C, Oğuz V. [Surgical Treatment Options According to Inferior Oblique Hyper-
function in Superior Oblique Palsy]. Turkiye Klinikleri J Med Sci 2011;31(5):1160-6.

Kitap için; Yazar(lar)ın soyad(lar)ı ve isim(ler)inin başharf(ler)i, bölüm başlığı, editö-
rün(lerin) ismi, kitap ismi, kaçıncı baskı olduğu, şehir, yayınevi, yıl ve sayfalar belirtilmeli-
dir. Örnek:

Yabancı dilde yayımlanan kitaplar için;
Underwood LE, Van Wyk JJ. Normal and aberrant growth. In: Wilson JD, Foster DW,
eds. Wiliams’ Textbook of Endocrinology. 1st ed. Philadelphia: WB Saunders; 1992.
p.1079-138.

Türkçe kitaplar için;
Tür A. [Emergency airway management and endotracheal intubation]. Şahinoğlu AH,
editör. Yoğun Bakım Sorunları ve Tedavileri. 2. Baskı. Ankara: Türkiye Klinikleri; 2003.
p.9-16.

Yazar ve editörün aynı olduğu kitaplar için; Yazar(lar)ın/editörün soyad(lar)ı ve
isim(ler)inin başharf(ler)i, bölüm başlığı, kitap ismi, kaçıncı baskı olduğu, şehir, yayınevi,
yıl ve sayfalar belirtilmelidir. Örnek:

Yabancı dilde yayımlanan kitaplar için;
Solcia E, Capella C, Kloppel G. Tumors of the exocrine pancreas. Tumors of the Pan-
creas. 2nd ed. Washington: Armed Forces Institute of Pathology; 1997. p.145-210.

Türkçe kitaplar için;
Eken A. [Cosmeceutical ingredients: drugs to cosmetics products]. Kozmesötik Etken
Maddeler. 1. Baskı. Ankara: Türkiye Klinikleri; 2006. p.1-7.

Sadece on-line yayınlar için;
DOI tek kabul edilebilir on-line referanstır.

İletişim:
Adres : Türk Pediatrik Kardiyoloji ve Kalp Cerrahisi Derneği

Hoşdere Caddesi No: 180/4 Çankaya, Ankara/Türkiye
Tel : (0312) 212 02 00
Faks : (0312) 212 02 00
e-posta : turkpedkar@gmail.com
web : www.turkpedkar.org.tr



SUBMITTING AN ARTICLE

In order to submit an article for the Pediatric Heart Journal, you click “Online Article”
link in www.turkpedkar.org.tr address (Only internet submitting will be considered).
You also may follow up all the procedures related with your articles from this web
site.

GENERAL INFORMATION

Pediatric Heart Journal is a scientific journal that aims to reach all national/international me-
dical institutions&personnel and to publish retrospective, prospective or experimental re-
searchs, reviews, case reports, editorial comment/discussions, letters to the editor, medical
education, scientific letters, surgical techniques, distinctive diagnosis, original images,
"what is your diagnosis?", medical book reviews, questions-answers and recent issues
that determine medical agenda.

The Journals commits to rigorous peer review, and stipulates freedom from commercial in-
fluence, and promotion of the highest ethical and scientific standards in published articles.

Neither the Editor(s) nor the publisher guarantees, warrants or endorses any product or
service advertised in this publication.

Articles are accepted for publication on the condition that they are original, are not under
consideration by another journal, or have not been previously published. Direct quotations,
tables, or illustrations that have appeared in copyrighted material must be accompanied
by written permission for their use from the copyright owner and authors.

All articles are subject to review by the editors and referees. Acceptance is based on sig-
nificance, and originality of the material submitted. If the article is accepted for publication,
it may be subject to editorial revisions to aid clarity and understanding without changing
the data presented.

The writers' names and placement that are indicated in the copyright transfer form will be
considered after the process of the manuscript is started. After this stage;

� A writer name cannot be added to the manuscript in any time except the writers who
signed the copyright transfer form, and the order of the writers' names cannot be changed.

EDITORIAL POLICIES

SCIENTIFIC RESPONSIBILITY

All authors should have contributed to the article directly either academically or scientifi-
cally. All persons designated as authors should meet all of the following criterias:

- Planned or performed the study,

- Wrote the paper or reviewed the versions,

- Approved the final version.

� It is the authors’ responsibility to prepare a manuscript that meets scientific criterias.

ETHICAL RESPONSIBILITY

� The Journal adheres to the principles set forth in the Helsinki Declaration
(http://www.wma.net/en/30publications/10policies/b3/ index.html) and holds that all re-
ported research involving “Human beings” conducted in accordance with such prin-
ciples. Reports describing data obtained from research conducted in human
participants must contain a statement in the MATERIAL AND METHODS section in-
dicating approval by the institutional ethical review board and affirmation that IN-
FORMED CONSENT was obtained from each participant.

� All papers reporting experiments using animals must include a statement in the MA-
TERIAL AND METHODS section giving assurance that all animals have received hu-
mane care in compliance with the Guide for the Care and Use of Laboratory Animals
(www.nap.edu/catalog/5140.html) and indicating approval by the institutional ethical
review board.

� Case reports should be accompanied by INFORMED CONSENT whether the iden-
tity of the patient is disclosed or not.

� If the proposed publication concerns any commercial product, the author must in-
clude in the cover letter a statement indicating that the author(s) has (have) no fi-
nancial or other interest in the product or explaining the nature of any relation
(including consultancies) between the author(s) and the manufacturer or distributor of
the product.

� If “Ethics Commitee Approval” must be obtained for an article, document obtained
from ethics commitee should be sent to “Online Article Processing” link on
www.turkiyeklinikleri.com

� It is the authors’ responsibility to prepare a manuscript that meets ethical criteria.
� During the evaluation of the manuscript, the research data and/or ethics committee ap-

proval form can be requested from the authors if it’s required by the editorial board.

STATISTICAL EVALUATION

All retrospective, prospective and experimental research articles must be evaluated in terms
of biostatics and it must be stated together with appropriate plan, analysis and report.

p values must be given clearly in the manuscripts (e.g. p= 0.025; p= 0.524).

Research articles must be evaluated by a biostatistician prior to submission and the name
of the biostatistician should be placed among the authors’ names.

Additional information in order to control the biostatistical convenience of the papers that
are submitted to biomedical journals can be obtained from the web page www.icmje.org.

� It is the authors’ responsibility to prepare a manuscript that meets biostatistical rules.

LANGUAGE

The official languages of the Journals are Turkish and English.

Manuscripts and abstracts in English must be checked for language by an expert and this
should be mentioned particularly in the cover letter. The expert responsible for English Lan-
guage editing should be listed in the ACKNOWLEDGEMENTS if he/she is not in the author
list.

All spelling and grammar mistakes in the submitted articles, are corrected by our redac-
tion commitee without changing the data presented.

� It is the authors’ responsibility to prepare a manuscript that meets spelling and grammar
rules.

COPYRIGHT STATEMENT

In accordance with the Copyright Act of 1976, the publisher owns the copyright of all pub-
lished articles. Statements and opinions expressed in the published material herein are
those of the author(s). Manuscript writers are not paid by any means for their manuscripts.

All manuscripts submitted must be accompanied by the “Copyright Transfer and Author Dec-
laration Statement form” that is available in http://turkishclinics.com/Log/phj.

CATEGORIES OF ARTICLES

The Journal publishes the following types of articles:
Original Research Articles: Original prospective or retrospective studies of basic or clin-
ical investigations in areas relevant to medicine.
Content:
- Abstract (200-250 words; the structured abstract contain the following sections:

objective, material and methods, results, conclusion; English)
- Introduction
- Material and Methods
- Results
- Discussion
- Conclusion
- Acknowledgements
- References
Review Articles: The authors may be invited to write or may submit a review article. Re-
views including the latest medical literature may be prepared on all medical topics. Authors
who have published materials on the topic are preferred.

INFORMATION FOR AUTHORS



Content:
- Abstract (200-250 words; without structural divisions; English)
- Titles on related topics
- References
Case Reports: Brief descriptions of a previously undocumented disease process, a unique
unreported manifestation or treatment of a known disease process, or unique unreported
complications of treatment regimens. They should include an adequate number of photos
and figures.
Content:
- Abstract (average 100-150 words; without structural divisions; English)
- Introduction
- Case report
- Discussion
- References
Editorial Commentary/Discussion: Evaluation of the original research article is done by the
specialists of the field (except the authors of the research article) and it is published at the
end of the related article.
Letters to the Editor: These are the letters that include different views, experiments and
questions of the readers about the manuscripts that were published in this journal in the
recent year and should be no more that 500 words.
Content:
- There’s no title and abstract.
- The number of references should not exceed 5.
- Submitted letters should include a note indicating the attribution to an article

(with the number and date) and the name, affiliation and address of the author(s) at
the end.

- The answer to the letter is given by the editor or the author(s) of the manuscript and is
published in the journal.

Scientific Letter: Presentations of the current cardiovascular topics with comments on
published articles in related fields.
Content:
- Abstract (100-150 words; without structural division; English)
- Titles on related topics
- References
Surgical Technique: These are articles in which surgical techniques are explained.
Content:
- Abstracts (100-150 words; without structural division; English)
- Surgical techniques
- References
Differential Diagnosis: These are case reports which have topical importance. They in-
clude commentaries related with similar diseases.
Content:
- Abstract (100-150 words; without structural divisions; English)
- Titles related with subject
- References
Original Images: Self-explanotory figures or pictures on rare issues in literature.
Content:
- Text with 300 words, original images, references
What is Your Diagnosis?: These articles are related with diseases that are seen rarely and
show differences in diagnosis and treatment, and they are prepared as questions-answers.
Content:
- Titles related with subject
- References (between 3 and 5)
Medical Book Reviews: Reviews and comments on current national and international
medical books.
Questions and Answers: Scientific educational questions and answers on medical topics.
MANUSCRIPT PREPARATION

Authors are encouraged to follow the following principles before submitting their material.

-The article should be written in IBM compatible computers with Microsoft Word.

ABBREVATIONS: Abbrevations that are used should be defined in parenthesis where
the full word is first mentioned. For commonly accepted abbreviations and usage, please
refer to Scientific Style and Format.1

FIGURES, PICTURES, TABLE S AND GRAPHICS:

-All figures, pictures, tables and graphics should be cited at the end of the relevant sen-
tence. Explanations about figures, pictures, tables and graphics must be placed at the end
of the article.

-Figures, pictures/photographs must be added to the system as separate .jpg or .gif files
(approximately 500x400 pixels, 8 cm in width and scanned at 300 resolution).

- All abbrevations used, must be listed in explanation which will be placed at the bottom
of each figure, picture, table and graphic.

- For figures, pictures, tables and graphics to be reproduced relevant permissions need to
be provided. This permission must be mentioned in the explanation.

- Pictures/photographs must be in color, clear and with appropriate contrast to separate de-
tails.

COVER LETTER: Cover letter should include statements about manuscript category des-
ignation, single-journal submission affirmation, conflict of interest statement, sources of
outside funding, equipments (if so), approval for language for articles in English and ap-
proval for statistical analysis for original research articles.

TITLE PAGE: A concise, informative title (English), should be provided. All authors should
be listed with academic degrees, affiliations, addresses, office and mobile telephone and
fax numbers, and e-mail and postal addresses. If the study was presented in a congress,
the author(s) should identify the date/place of the congress of the study presented.

ABSTRACT: The abstracts should be prepared in accordance with the instructions in the
“Categories of Articles” and placed in the article file.

KEY WORDS:
-They should be minimally two, and should written English.

-The words should be separated by semicolon (;), from each other.

- Key words should be appropriate to “Medical Subject Headings (MESH)”
(Look: www.nlm.nih.gov/mesh/MBrowser.html).

ACKNOWLEDGEMENTS: Conflict of interest, financial support, grants, and all other edi-
torial (statistical analysis, language editing) and/or technical asistance if present, must be
presented at the end of the text.

REFERENCES: References in the text should be numbered as superscript numbers and
listed serially according to the order of mentioning on a separate page, double-spaced, at
the end of the paper in numerical order. All authors should be listed if six or fewer, other-
wise list the first six and add the et al. Journal abbreviations should conform to the style
used in the Cumulated Index Medicus (please look at: www.icmje.org). Declarations, per-
sonal experiments, unpublished papers, thesis can not be given as reference.

Examples for writing references (please give attention to punctuation):
Format for journal articles; initials of author’s names and surnames, titles of article, jour-
nal name, date, volume, number, and inclusive pages, must be indicated. Example:

Stephane A. Management of Congenital Cholesteatoma with Otoendoscopic Surgery:
Case Report. Turkiye Klinikleri J Med Sci 2010;30(2):803-7.

Format for books; initials of author’s names and surnames, chapter title, editor’s name,
book title, edition, city, publisher, date and pages. Example:

Underwood LE, Van Wyk JJ. Normal and aberrant growth. In: Wilson JD, Foster DW,
eds. Wiliams’ Textbook of Endocrinology. 1st ed. Philadelphia: WB Saunders; 1992.
p.1079-138.

Format for books of which the editor and author are the same person; initials of aut-
hor(s)’ editor(s)’ names and surnames chapter title, book title, edition, city, publisher, date
and pages. Example:

Solcia E, Capella C, Kloppel G. Tumors of the exocrine pancreas. Tumors of the Pan-
creas. 2nd ed. Washington: Armed Forces Institute of Pathology; 1997. p.145-210.

Format for on-line-only publications; DOI is the only acceptable on-line reference.

Communication:
Address : Turkish Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery Society

Hoşdere Caddesi No: 180/4 Çankaya, Ankara/Turkey
Phone : +90 0312 212 02 00
Fax : +90 0312 212 02 00
E-mail : turkpedkar@gmail.com
Web : www.turkpedkar.org.tr

1 Scientific Style and Format: The CBE Manuel for Authors, Editors, and Publishers, 6th ed. New
York: Cambridge University Press, 1994.
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