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/ABSTRACT |

Amac: Double Outlet Right Ventrikiil (DORV), dogum oncesi
tani ve dogum sonrasi ydnetimde benzersiz zorluklar sunan
karmasik bir konjenital kalp hastaligidir. Bu makale, DORVtanisi
konulan fetislarda prenatal 6zellikleri ,eslik eden anomaliler,
iliskili bulgularla birlikte prognozunu postnatal doénemini
klinigimizin nasil ydnettigini gostermektedir.

Gereg ve Yontem: 6 yillik bir suireg icerisinde tek bir tglinci
basamak referans merkezinde prenatal DORV tanisi konmus
tim fetuslarin prenatal, pediatrik ve pediatrik kardiyovaskiiler
cerrahi boluminin kayitlarinin retrospektif analizi yapildi.
Tum ek dogum oncesi bulgular degerlendirildi ve sonugla
iliskilendirildi. Prenatal taninin dogrulugu degerlendirildi.

Bulgular: 153 DORV vakasina prenatal éntani konuldu. ilk
tani anindaki ortalama gebelik yasi 20+6 haftaydi (14-30
w). 5 hastaya ulasilamadigi icin calisma disi birakildi. Canh
dogan olgularin %96,6'inde DORV tanisi dogrulandi. DORV'li
fetUslarin toplam 134 (%93,7) fetliste major ek kalp anomalisi,
91'inde (%63,6) ekstrakardiyak anomali ve 32'inde (%22,3)
kromozomal veya sendromal anomali vardi. 32 (%22,2) fetiste
lateralite bozuklugu goriildi. 46 gebelik tibbi termine edildi.
(%32,1), 8 (%5,6) intrauterin ve 19 (%13,2) dogum sonrasi 6lim
vardi. Hayatta kalanlar arasinda ortalama takip suresi 46 aydi
(arahk, 3-79). Dogum sonrasi cerrahi gegirmis 83 cocuktan 64 'si
(%77,1) herhangi bir komplikasyon olmadan yasamaya devam
ediyor. Ozellikle pulmoner atrezi ve stenozu olan fetiislar
cerrahi sonrasi olumsuz prognoz gosterdi.

Sonug: DORV, prenatal olarak yiiksek hassasiyetle teshis
edilebilen nadir ve siklikla karmasik bir kardiyak anomalidir.
DORV siklikla major ek anomalilerle iliskilidir, bu da
sonlandirmalar veya dogum sonrasi tedavinin reddedilmesi
nedeniyle yiksek intrauterin ve postnatal kayip oranlarina yol
acar. Ek anomaliler olmadan prognoz iyidir, ancak ¢ocuklarin
¢ogunda tek ventrikiil palyasyonu olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital kalp defekti, cift cikish sag
ventrikdl, prognoz, dogum dncesi tani, postnatal sonug

Aim: The Double Outlet Right Ventricle (DORV) presents unique
challenges in prenatal diagnosis and postnatal management
as a complex congenital heart defect. This article illustrates the
prenatal characteristics, accompanying anomalies, and prognosis
of fetuses diagnosed with DORV, as well as the postnatal period
management in our clinic.

Material and Method: A retrospective analysis of all fetuses
diagnosed prenatally with DORV over a 6-year period in a single
tertiary referral center was conducted using records from prenatal,
pediatric, and pediatric cardiovascular surgery departments.
All additional prenatal findings were evaluated and correlated
with the outcomes. The accuracy of the prenatal diagnosis was
assessed.

Results: Prenatal diagnosis was made for 153 DORV cases.
The average gestational age at the time of initial diagnosis was
20+6 weeks (range 14-30w). Five cases were excluded due to
unavailability. DORV diagnosis was confirmed in 96.6% of the
live births. Major additional cardiac anomalies were found in
134 (93.7%) of the fetuses with DORV, extracardiac anomalies
in 91 (63.6%), and chromosomal or syndromal anomalies in 32
(22.3%). Lateralization disorders were observed in 32 (22.2%)
fetuses. 46 pregnancies were medically terminated (32.1%), with
8 (5.6%) intrauterine and 19 (13.2%) postnatal deaths. Among the
survivors, the average follow-up duration was 46 months (range
3-79). Out of the 83 children who underwent postnatal surgery, 64
(77.1%) continue to live without any complications. Fetuses with
pulmonary atresia and stenosis showed a poor prognosis after
surgery.

Conclusion: DORV is a rare cardiac anomaly that can be
diagnosed with high precision prenatally, and it's often complex.
DORV is frequently associated with major additional anomalies,
leading to high rates of intrauterine and postnatal losses due to
terminations or refusals of postnatal treatment. The prognosis is
favorable without additional anomalies, but most of the children
will have a single ventricle palliation.

Keywords: Congenital heart defect, double outlet right ventricle,
prognosis, prenatal diagnosis, postnatal outcome
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Cift Cikish Sag Ventriktl (DORV), karmasik bir konot-
runkal malformasyondur (1). Her iki buyuk arterin (aor-
ta ve pulmoner arter) sag ventrikiilden c¢iktigi bir kon-
jenital kalp anomalisi tlrldur (2,3). DORV'nin insidansi
yaklasik 1-2/10.000'dir ve konjenital kalp hastaliklari-
nin %1-3'Und olusturur (3). Dogum 6ncesi tani, genel-
likle fetal ekokardiyografi ile konulur ve bu, dogum
sonrasi sonugclar belirlemede 6nemli bir rol oynar.
DORV'nin belirti ve semptomlari genellikle dogumdan
hemen sonra veya kisa bir siire sonra ortaya ¢ikar. En
yaygin belirtiler arasinda hizli solunum, morarma (siya-
noz), zayif beslenme, diisiik enerji seviyeleri ve gelisme
geriligi bulunur (4).

Ekokardiyografi (kalbin ultrasonu), DORV icin birincil
teshis aracidir. Kalbin yapilarini goérsellestirebilir, kalp
fonksiyonunu degerlendirebilir ve iliskili kalp anoma-
lilerini saptayabilir. Fetal ekokardiyografi kullanilarak
dogum oncesi tani da mumkuindiir (5,6). Kardiyak bil-
gisayarl tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriin-
tileme (MRG), ozellikle karmasik vakalarda ayrintili
anatomik bilgi saglayabilir (7).

Dogum o6ncesinde tani konulmasi, 6zellikle fetiistin
etkilerini ve sagkalimini etkileyecek ciddi kalp anoma-
lilerinin erken degderlendirmesi acgisindan kritiktir. Bir
fetliste DORV'nin erken takibi, dogru yonetim yolunun
bolimlerine ve dogum sonrasi komplikasyonlarinin
ozelliklerine yardimci olabilir (8).

DORV genellikle diger konjenital anomalilerle birlik-
te goralir. DORV tanisi konan fetuslarda en yaygin
gorilen ek anomaliler atriyal septal defekt, ventriki-
ler septal defekt ve patent ductus arteriosus'dur. Eslik
eden anomaliler; ventrikiler septal defektinin (VSD)
tipi ve boyutu, pulmoner stenozun varligi ve ciddiyeti
ve kardiyak anomalilerin eslik edip etmemesi genellik-
le DORV'nin prognozunu belirler (9). Ornegin, pulmo-
ner stenoz veya atrezisi olan DORV'li hastalar genellikle
daha kot prognoz gosterirken, ventrikiler septal de-
fekti (VSD) ve arcus aorta anomalileri prognozu daha
iyidir (10). Literatiirde yapilan calismalarda prenatal
tani konan DORV'li fetislerin %65.5'inde, ayrica kardi-
yak olmayan anomalilerin var oldugunu belirlemisler-
dir. Bu, diger kalp anomalilerinin yani sira genetik send-
romlari ve kromozom anomalilerini de icerir (11,12,13).

Dogum sonrasi semptomlar genellikle VSD’'nin biyuk
arterlere gore konumuna ve cikis yolu tikanikliklarinin
var olup olmadigina bagldir. Siddetli pulmoner ste-
noz, yeni doganlarda siyanoz olusturabilirken, ciddi
aort stenozu veya koarktasyon, prostaglandin E1 teda-
visini gerektirecek sekilde yeterli sistemik perflizyonu
surdlrme ihtiyaci yaratabilir. Bu ylizden dogum 06nce-
si tani konmasi ve buna gore planlama yapilmasi ve
ebeveynlere danismanlik hizmeti verilmesi 6nemlidir
(14,15).

Cerrahi Tedavi: DORV tedavisinde temel yaklasim ge-
nellikle cerrahi yontemlerdir ve tedavi genellikle yasa-
min ilk birkag ayi icinde gerceklestirilir. Cerrahi tedavi,
genellikle bir VSD'nin kapatilmasini ve aortanin sol
ventrikil ile uyumlu hale getirilmesini icerir. Bu operas-
yonlar genellikle ciddi komplikasyonlara yol agcmazlar
ve genellikle hastalarin yasam kalitesini 6nemli dlctide
artirirlar (16).

Cerrahi girisimin amaci, her bir ventrikilin sirasiyla
sistemik ve pulmoner dolasimlardan birini destekledi-
gi biventrikiiler onarim saglamaktir. Bununla birlikte,
onarimin tipi defektin spesifik anatomisine baghdir.
Bazi karmasik durumlarda, aort koku translokasyonu
veya intraventrikiler konduit gibi teknikler kullanilabi-
lir (16).

DORYV vakalarinda preoperatif planlama ve cerrahi si-
mdlasyon icin 3D baski ve sanal modeller gibi gelismis
goriintileme teknikleri giderek daha fazla kullaniimak-
tadir. Bu teknolojiler, her hastanin benzersiz kardiyak
anatomisinin daha kesin ve bireysellestirilmis bir se-
kilde anlasiimasini saglayarak karar vermeyi ve cerrahi
stratejiyi kolaylastirabilir (14).

Ozetle, DORV, cesitli anatomik formlari ve klinik pre-
zentasyonlari olan karmasik bir konjenital kalp defek-
tidir. Ekokardiyografi, BT ve MRG tani ve cerrahi planla-
ma icin gereklidir. Nihai hedef, cerrahi onarim yoluyla
bir biventrikiler dolasim elde etmektir ve spesifik stra-
teji, her bir hastanin kardiyak

Literatiirde bu konudaki ¢alismalar genel olarak prog-
nozu tam olarak yansitmamakta ayni zamanda teda-
vi sonrasi hasta prognozlarini gostermemektedir. Bu
cahismanin amaci, iliskili kardiyak, ekstrakardiyak ve
kromozomal anomalilerin spektrumunu, DORV'li fetis-
lerin intrauterin seyrini ve dogum sonrasi sonuglarini
tedavi sonrasi sagkalimi ve prognozunu degerlendir-
mektir.

GEREC VE YONTEM

Dogum oncesi teshis edilen tim DORV'ler retrospektif
olarak gebelik takibi, eslik eden anomaliler, operasyon
planlamasi ve prognoz seyri ve sonug agisindan ince-
lendi. 2013 - 2019 yillari arasinda tim DORV'li fets-
lere teshis konuldu. Anatomik inceleme ve fetal eko-
kardiyografi standart bir sekilde gerceklestirildi. Fetal
ekokardiyografi, pulse wave ve renkli Doppler goriin-
tileme iceren standardize edilmis anatomik planlar
kullanilarak ve segmental bir yaklasimla yapildi.

Yanlis teshis orneklerini degerlendirebilmek adina,
tiim yenidoganlar calisma kohortuna dahil edildi. Bu-
nun amaci, tani stirecinin dogrulugunu incelemektir.
Bu sirecte teshisin kesinlestirilmesi, hastalarin alacak-
lari tedavi ve genel saglik durumlari Gzerinde biyik bir
etkiye sahiptir.
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Cift Cikisli Sag Ventrikuli (DORV)
Olan Fetlslerde Prognoz ve Yénetim

Bu calisma, ¢esitli DORV tiplerini belirlemek icin Goglis Cer-
rahisi Dernegi ile Avrupa Kardiyotorasik Cerrahi Dernegi
(STS-EACTS) ve Avrupa Pediatrik Kardiyoloji Dernegi (AEPC)
tarafindan ortaklasa tanimlanan dort DORV tipini esas aldi
(17,18).

DORV tipleri su sekildedir:

VSD tipi DORV: Aorta ve diger buyiik arterler genellikle
VSD'ye subaortik ya da cift bagh sekilde %50'den fazla bag-
hdir.

Fallot tipi DORV: Ekstra sag ventrikil ¢ikis yolu tikanikhgi
(RVOTO) iceren VSD tipi.

TGA tipi DORV (Taussig-Bing): Blytik arterler, subpulmoner
VSD ve baskin pulmoner gévde ile yan yana yer alir.

Bagimsiz VSD tipi DORV: Blytk arterlerle baglantisi olma-
yan (uzak) bir VSD bulunur. Genellikle AVSD'li kalplerde
rastlanir. Bu tip VSD, hem aortik hem de pulmoner kapak-
lardan uzaktadir ve giris septumunda perimembrandz
uzanti olmaksizin yer alir.

Galismada, anne yasli, gebelik yasi, iliskili kardiyak ve eks-
trakardiyak anomaliler, DORV siniflandirmasi, VSD'nin ko-
numu ve cikis yolu tikanikliklarinin varligi ya da yoklugu ile
ilgili veriler elde edildi. Mindr anomaliler dahil tim bilgiler
(sag aortik ark, kalici sol superior vena kava ve tek umbilikal
arter), saklanan ultrason goruntileri ve gerektiginde ult-
rason video kayitlarindan toplandi. Dogum 6ncesi taninin
dogrulugunu belirlemek icin tiim canli dogan ¢ocuklarin
dogum dncesi ve dogum sonrasi teshisleri karsilastirldi.

incelenen vakalar, gebelik sonuclarina gére bes farkli kate-
goriye ayrildi: gebeligin sona erdirilmesi (TOP), intrauterin
fetal 6lUm (IUFD) ya da neonatal 6liim (NND), bebeklik veya
cocukluk donemindeki 6liim (CHD) ve sag kalanlar. Yenido-
gan 6limd, yasamin ilk 28 glini icinde gerceklesen 6lim,
cocukluk donemi 6limii ise yasamin 28. gliniinden sonraki
herhangi bir zamandaki 6lim olarak kabul edildi. Dogum
oncesi tanilarn dogrulamak icin, canli dogan tim cocuklar-
da ekokardiyografi, kardiyak kateterizasyon, cerrahi miida-
hale veya otopsi sonrasi tibbi kayitlar bulunmaktaydi.

Verilerin analizinde uygun olan durumlarda ki-kare testi,
Student t testi veya Fisher'in kesin testi kullanildi. Gruplar
arasindaki karsilastirmalar bu istatistiksel testler araciigiyla
gerceklestirildi. Aksi belirtilmedikce, degerler ortalamazs-
tandart sapma (SD) olarak sunuldu. P<0.05 degeri istatistik-
sel anlamlilik icin kabul edildi. Etik onay KAEK /2019.06.144
numarali Kanuni Sultan SUleyman Egitim ve Arastirma has-
tanesinde alinmistir.

BULGULAR

153 DORV vakasina prenatal éntani konuldu. ilk tani
anindaki ortalama gebelik yasi 20+6 hafta idi (14-30
hafta). 5 hastaya ulasilamadigi icin calisma disi birakild.
DORYV tanisi icin sadece canl dogmus ve tanisi postnatal

olarak konulan hastalar degerlendirilmistir. Blylk arter-
lerin iliskisi, ventrikller septal defektin (VSD) konumu
ve ek kardiyak anomaliler dikkate alindiginda, olgularin
%096,6'sinda DORV tanisi dogrulandi. 4 hastada Fallot
tetralojisi izlendi. Bir olgu postnatal olarak subpulmoner
VSD ile buyuk arterlerin transpozisyonu olarak siniflandi-
ridi ve ileri analizden cikarildi. DORV'li fetlsler arasinda,
toplam 134 (%93,7) fetliste major ek kardiyak anoma-
li, 91'inde (%63,6) ekstrakardiyak anomali ve 32'sinde
(%22,3) kromozomal veya sendromal anomali bulundu.
43 gebelik (%30) tibbi olarak sonlandirildi; 8'i (%5,6) int-
rauterin ve 19'u (%13,2) dogum sonrasi 6liimle sonug-
landi. Hayatta kalanlar arasinda ortalama takip suresi
46 aydi (aralik: 3-79 ay). Dogum sonrasi cerrahi gegiren
83 cocuktan 64'l (%77,1) herhangi bir komplikasyon ol-
maksizin yasamaya devam ediyor.

Ek kardiyak, ekstrakardiyak ve genetik anomalilere bakil-
diginda; DORV'li 134 (%93,7) fetliste major ek kardiyak
anomaliler mevcuttu. En sik goriilen kardiyak anomaliler
35 (%26,5) olguda ekstra sag ventrikil cikis yolu tika-
nikligr (RVOTO) ve 28 (%19,6) olguda ekstra sol ventri-
kil cikis yolu tikanikligi (SVOTO) idi. Kalan fetislerde 31
(%21.7) olguda mitral kapak atrezisi (MA) olan veya ol-
mayan sol ventrikiil hipertrofisi (HLV) vard.. iskelet veya
yuz dismorfileri, yliz yariklar, beyin anomalileri ve bila-
teral renal agenezi dahil 87 (%60,8) fetliste major eks-
trakardiyak anomaliler bulunuyordu. Sol izomerizmli 17,
sag izomerizmli 13 ve situs inversus totalisli 2 olgu olmak
Uzere, 32 (%22,3) olguda lateralite bozuklugu gorildd.
32 (%22,3) fetliste kromozomal veya kromozomal olma-
yan sendromlar meydana geldi (21 fetiiste trizomi 18, 4
fetliste trizomi 13, 3 fetliste trizomi 21, 2 fetiiste DiGeor-
ge sendromu [mikrodelesyon 22q11] ve 2 fetlste Corne-
lia de Lange sendromu).

SONUC

143 olgunun 44’line (%30,8) TOP uygulandi (Tablo 1 ve
Sekil 1). Bu fettislerden 24'U trizomi, 2'si DiGeorge send-
romu, 1'i Cornelia de Lange sendromu, 7'si multiple fetal
anomali ve 10'u heterotaksi bulunan fettslerdi.

Tablo 1: iligkili durumuna gére DORV’lu 143 olgunun sonucu.

N TOP IUFD NND ICD LIVE
Trizomi 18 21 19 1 1 - -
Trizomi 13 4 3 1 - - -
Trizomi 21 3 2 1 - - -
22911 mikrodelesyonu 2 2 = = = =
Cornelia de Lange sendromu 2 1 - 1 -
Multiple fetal anomali 13 7 3 1 1 1
heterotaksi 32 10 2 3 2 15
Diger 66 3 9 6 48
Toplam 143 44 11 15 9 64
N :sayl TOP, tibbi terminasyon. IUFD, intrauterin fetal 6lim; NND, yenidogan o6limu;
ICD:bebek veya cocuk éliimii
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LIVE
64;
(%45)

ICD
9 15
(6%) (11%)

Grafik:1: 153 hasta ile baslanmis olan ¢alisma, 5 hastaya ulasilamamasi
ve 5 hastanin yanhs tani almasindan dolayr 143 hasta lzerinden
degerlendirilmistir. Prenatal olarak cift cikish sag ventrikil (DORV)
tanisi konan 143 olgunun sonucu.

TOP: gebeligin sonlandirilmasi; IUFD, intrauterin fetal 6lim; NND,
yenidogan 6limd; ICD bebeklik veya ¢cocuklukta 6ltim; N: sayi

64 yenidogan (%44,7) canli dogdu. NND, biri trizomi
18'li, biri Cornelia de Lange sendromu, biri multiple
fetal anomalisi olan, Ucl heterotaksili ve 5'i stipheli
genetik sendromlu, 3'G agir pulmoner stenozlu ve 2’si
pulmoner atrezili fetlis olmak Gzere 15 (%11) vakada
meydana geldi. Dogum sonrasi DORV tanisi dogru-
lanmis 88 canli dogum arasinda asagidaki DORV tip-
leri vardi: 4 (%4,5) VSD tipi, 10 (%11,3) Fallot tipi, 65
(%73,6) TGA tipi, 9 (%10,2) heterotaksili olarak belir-
lendi. Sirasiyla bu hastalardan 2 (%50) VSD tipi, 8 (%80)
Fallot tipi, 50 (%76,9) TGA tipi ve 4 (%44,4) heterotaksili
fetlis yasamaya devam ediyor; diger fetisler ise bu za-
manda intrauterin yenidogan veya ¢ocukluk zamanin-
da ex oldular. Eslik eden anomalilerden tani, dogum
oncesi tani konmus pulmoner stenoz ve pulmoner at-
rezili hastalardan 3 tanesi TOP segerken, 5 tanesi NND
olarak sonuglanmis, 4 pulmoner atrezi ve pulmoner
stenoz tanili hasta operasyon sonrasinda yasamaya de-
vam ediyor.

TARTISMA

Gelisen teknoloji ve tedavi anlayisiyla, DORV'li fetisle-
rin yonetimi ve tedavisi, ge¢mis yillarda oldugundan
daha iyidir. Ancak, hala ¢ok fazla arastiriimasi gereken
alanlar vardir, 6zellikle DORV'nin etiyolojisi, dogum
oncesi tani ve yonetimin izlenmesi ve dogum sonrasi
sonuglari Gzerine. DORV'li hastalarin en iyi sonuglara
ulasmasi icin multidisipliner bir yaklasim ve hastalarin
bireysel durumlarina uygun tedaviyi azaltmayi gelistir-
me gerekliligi ortadadir.

Ayrica, dogru zamanlama ve dogru cerrahi midahale
tdrt, DORV'li insanlarin prognozunu 6nemli olclde
diizeltebilir. Bu ventrikiler septal defektinin (VSD) ko-
numuna, boyutlarina ve morfolojisine, buyik damarla-

rin konumuna ve eslik eden diger kardiyak ve kardiyak
olmayan anomalilere baglidir. (19). DORV'nin yonetimi
ve tedavisi, cesitli faktorlere ve bu siirecin karmasikli-
gina baglidir. Fetal prognoz agisindan, dogum sonrasi
cerrahi mudahalelerin zamanlamasi ve dogru yapilma-
si, sonuclari 6nemli derecede etkiler. (20). Kromozomal
anormallikler, DORV'li fetlislerde c¢ok sik gorulir ve
prognozu sikica etkiler. Trisomi 13, 18 ve 21 gibi belirli
kromozomal bozukluklar, DORYV ile elde edilen veriler
ve genellikle daha kot sonuclara sahip oldugunu gos-
termistir (19,20). Calismamizda da mevcut olan kromo-
zom anormalliklerinde ¢ogu intrauterin 6limle sonug-
lanmis ve kot prognoz olarak degerlendirilmistir.

DORYV, prenatal serilerde %0,46-8,8 prevalansla orta-
ya cikar ve canli dogan fetislere bakildiginda bu oran
%0,003-0,02'ye duser (21,22). Bununla birlikte, simdiye
kadar kucuk kohortlara ve yalnizca kisa dogum sonra-
si takip dénemlerine sahip, dogum 0Oncesi teshis edil-
mis DORV ile ilgili cok az yayin bulunmaktadir (25). Ek
olarak, yliksek TOP orani, spontan intrauterin kayip ve
onemli cerrahi sonrasi mortalite nedeniyle bu serilerde
hayatta kalanlarin sayisi son derece dustktir. Bu ne-
denle, DORV'li yenidoganlarin sonuglariyla ilgili cogu
bilgi dogum sonrasi serilerden elde edilebilir. Mevcut
calismamiz, daha fazla sayida hayatta kalan ile dogum
oncesi teshis konulan DORV'nin en buyuk kohortlarin-
dan biridir ve bu nedenle, etkilenen ciftlerin dogum
oncesi danismanhgini iyilestirebilir. Daha dnce yayin-
lanmis DORV kohortlarinda TOP orani %15,8 ile %43,3
arasinda oldukca degiskendir (25,26). Bunun nedeni,
bazi calismalarda taninin gebeligin ge¢ doneminde ve
TOP’un yasal bir secenek olacadi stirenin otesinde ko-
nulmus olmasi olabilir. Bizim grubumuzda TOP orani
%30,8 idi.

DORV'nin sirasiyla %90, %38-58 ve %25 oraninda
ilave kardiyak, ekstrakardiyak ve kromozomal ano-
malilerle iligkili oldugu bildirilmistir (21,22). Fetusle-
rimizin %62'sinde major ekstrakardiyak anomaliler
ve %23'Unde kromozomal anomaliler veya genetik
sendromlar meydana geldi. Fetislerin diger %15'inde,
molekiiler tani yetersiz olmasina ragmen, yiiksek oran-
da kromozomal anormallik veya genetik sendromdan
siphelendik. Vakalarin %22'sinde lateralite anormal-
likleri gorildi. Onceki seriler ayrica DORV'nin %25-
35'inde lateralite anormallikleri bildirmistir (22). Sonug
olarak, DORV'nin fetal tanisi, ek anomaliler icin kap-
samli bir arastirmayi tetiklemelidir.

Daha 6nce yayinlanmis DORV kohortlarinda TOP orani
%15,8 ile %43,3 arasinda 6nemli dlclide degismektedir
(23,24). Bunun nedeni, bazi calismalarda taninin gebe-
ligin ge¢ doneminde ve TOP’un yasal bir secenek ola-
cagi slrenin otesinde konulmus olmasi olabilir. Bizim
grubumuzda TOP orani %30 idi. Bu oranin diisiik olma-
sinin nedeni, Glkemizin dini inanislari ve sosyokiilturel
durumundan kaynaklanabilir.
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Cift Cikisli Sag Ventrikuli (DORV)
Olan Fetlslerde Prognoz ve Yénetim

Dogum oncesi tani, hastanin prognozunu degerlendir-
mek, ebeveynlere fetlisiin prognozu, ve yapilacak cerra-
hinin trini 6ngdrme agisindan verilecek danismanlikta
cok onemli bir yer tutmaktadir. Calismamiz, DORV'nin
tanisinin dogum oncesi yliksek bir dogruluk derecesi ile
teshis edilebilecegini dogrulamaktadir. Canli dogan ol-
gularin %96,6'sinda dogru DORV tanisi konulmustur.

Calismamizin bir takim kisithliklar bulunmaktadir. Nis-
peten genis kohortumuza ragmen, ebeveynlerin dogum
sonrasi cerrahi midahaleyi reddetmesi, bazi hastalari-
miza ulasilamamasi, cerrahi sonrasi hastalarimizin bir
kisminin takibe devam etmek istememesi, bu hastalarin
takibinde net verilere ulasmamizi engellemistir. Ek ola-
rak, tim cocuklar, nihai cerrahi onarim veya palyasyonu
heniliz tamamlamamistir ve sonug, cerrahi onarim veya
palyasyonun farkli zaman noktalarinda degerlendirilmis-
tir; uzun sureli bir takip eksiktir. Diger bir sinirlama, bazi
kalp yapilarinin ayrintili uzaysal iliskisinin degerlendiril-
mesini sinirlayan retrospektif tasarimidir.

Calismamizin en 6nemli belirleyici kisimlari ise bu kadar
genis kohorta sahip DORV vakalarinin literatiirde bagka
olmamasi ve ayni zamanda bu kadar uzun takip edilen
hastalarin olmamasidir. DORV tanisi konulan hastalarin
genis spektrumda genetik incelemesinin yapilmasi, kar-
diyak ek anomali ve ekstra kardiyak anomalilerin ayrintili
olarak incelenmesi gibi, prognozu belirleyen en 6nemli
durumlarin Gzerinde durulmasi acisindan literattirdeki
diger arastirmalardan 6ne ¢ikmaktadir.

SONUC

Sonug olarak, genel sonug buyuk olciide ek anomalilerin
varligina ve ciddiyetine baglidir. Teknolojinin gelismesi
ile morbidite ile iligkili anomalileri olmayan fetislerde
prognoz, daha da iyilestirilmekte olup, 6nemli bir bozul-
ma olmaksizin saglkli kisa streli sagkalhm sansi ile daha
once bildirilenden daha iyi goériinmektedir. Ek olarak,
dodum oncesi ultrasonda yiiksek dogrulukla dogum
sonrasi yapilacak cerrahi ve buna gore alinacak dnlemler
tahmin edilebilir. DORV tanisina eslik eden anomalilerin
belirlenmesi ve buna gore planlanmis bir tedavi, fetlisiin
morbidite ve mortalitesine katki saglama acisindan ¢ok
onemlidir..

ETiK BEYANLAR

Etik Kurul Onay:: Bu calisma icin, Kanuni Sultan Siley-
man Egitim ve Arastirma Hastanesi Etik Kurul Baskanli-
gindan etik izin ahinmistir (KAEK /2019.06.144)

Aydinlatilmis Onam: Calisma retrospektif olarak dizayn
edildigi icin hastalardan aydinlatilmis onam alinmamis-
tir.

Hakem Degerlendirme Siireci: Harici cift kor hakem
degerlendirmesi.

Cikar Catismasi Durumu: Yazarlar bu calismada her-
hangi bir ¢ikara dayali iliski olmadigini beyan etmislerdir.

Finansal Destek: Yazarlar bu calismada finansal destek
almadiklarini beyan etmislerdir.

Yazar Katkilari: Yazarlarin timu; makalenin tasarimina,
yurltilmesine, analizine katildigini ve son striminu
onayladiklarini beyan etmislerdir.
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