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OZET

Hafif aort stenozu ve hafif pulmoner stenozun dogal seyri hakkindaki bilgilerin bircogu
geemis 15-20 yillik kardiak kateterizasyon kullanilarak yapilmis olan seri ¢alismalara
dayandirilmistir.

Bu tez calismasi ile pediyatrik hastalarda izole hafif valviiler aort stenozu ve izole hafif
pulmoner valvuler stenozun dogal seyri, seri Doppler ekokardiyografik olgiimler ile ortaya
konmak istenmistir.

[k tan1 alman yasin ve tam amindaki gradiyentin hafif aort ve hafif pulmoner valviiler
stenozun dogal seyri lizerindeki etkileri arastirilmig, hafif aort ve hafif valviiler stenozun
seyirleri karsilagtirilmistir.

Bu c¢aligma 2000-2010 tarihleri arasinda 51°1 (%40.8) kiz ve 74’1 (%59.2) erkek olmak {izere
toplam 125 ¢ocuk iizerinde yapilmistir. Cocuklarin tani yaglart 1 giinliik ile 13 yas arasinda
degismekte olup, ortalama tani yasi 26.14+£37.62 ay, medyan yas 7 aydir. Cocuklarin izlem
siireleri 1 ay ile 10 yil arasinda degismekte olup, ortalama izlem siiresi 27.65+21.60 ay,
medyani 23 aydir. Cocuklar “Hafif Pulmoner Stenoz” (n=75) ve “Hafif Aort Stenozu” (n=50)
olmak iizere iki grup altinda incelenmistir.Calismada 2000-2010 yillar1 arasinda Kardiyoloji
Poliklinigimizde tan1 almis ve takip edilmis olan hastalarin ilk ekokardiyografik inceleme
bulgular1 ,hastanin tan1 aldig1 yas,yapilmis olan son ekokardiyografik inceleme bulgular1 ve
invazif girisim ihtiyact olup olmadigi not edilmistir.Calismamiza dahil edilen cocuklar,
yaslarina gore,1 yas ve alt1 ile 1 yas Ustli olmak iizere 2 gruba ayrilmistir.Hastalarin baslangig
gradyentleri tamaminda,0-39 mmHg arasinda degismektedir (hafif aort ve pulmoner
stenoz).Hafif aort stenozlu hastalardan sadece 2 tanesi,hafif pulmoner stenozlu hastalardan ise
1 tanesi operasyona gitmistir.

Gruplara gore pulmoner ve aortik valviiler stenozlu c¢ocuklarin izlem siireleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0.05). Gruplara gore ¢ocuklarin
baslangi¢ gradiyentleri arasinda da istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir
(p>0.05). Bu ozellikleri ile iki homojen grubumuz mevcuttur. Bu iki homojen grup baslangi¢
gradiyentleri ve izlem siireleri yoniinden incelenmistir.

Bu homojen 6zelliklere sahip hastalarimizi inceledigimizde,hafif aort stenozlu ¢ocuklarin
final gradiyentleri, hafif pulmoner stenozlu cocuklarin final gradyentlerinden istatistiksel

olarak anlamli diizeyde ytiksektir. (p<0.01).
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Calismamizda hafif valviiler pulmoner stenozlu hastalarin final gradiyentlerinde belirgin
azalma saptanmistir. Bu azalmanin 1 yas altindaki ¢ocuklarda 1 yas istiindekilere gore
istatistiksel olarak anlamli oldugu saptanmistir. Bu grup hastalarin  %2.6° sinda orta
dereceye, %1.2’ sinde 6nemli dereceye ilerlemis , yani hastalarimizin %3.8’inde progresyon
gOrilmiistir.

Hafif aortik valviiler stenozlu hastalarda; her iki grupta da (1 yas ve alt1 ve 1 yas lstlindeki
hastalarda) final gradiyentlerinde baslangica gbre artma saptanmistir. Hafif valviiler aort
stenozlu hastalarin final gradiyentlerinin dagilimlarina bakildiginda; %8’inde orta aort
stenozu ve % 4’linde ise agir aort stenozu dilizeyinde oldugu goriilmektedir. Yani
hastalarimizin %12’ sinde valviiler stenozda progresyon goriilmiistiir. 1 yas alt1 ve iistii hafif
aort stenozlu hastalarin final gradyentlerinde artis saptanmis ve bu artig 1 yas alt1 grupta daha
belirgin bulunmustur.

Hafif pulmoner stenoz, 6 aydan sonra saptanan vakalarda selim seyretmekte,ancak neonatal
donemde saptanan hastalarda sik olmasa da progresyon saptanabilecegi i¢in ve hatta,bu
donemde tan1 koyulan hastalarda 6nemli stenoza ilerleme olabileceginden bu vakalar daha
dikkatli takip edilmelidirler.Hafif aort stenozlu vakalar ise ,hastalik her yas grubunda ve
ozellikle 1 yas altinda progresif 6zellik gosterdiginden yakin takip edilmelidir.

X



1.GIRIS VE AMAC

Aort kapak stenozu sol ventrikiil ¢ikis yolunda aort kapak seviyesinde obstriiksiyon olarak
tanimlanmaktadir. Konjenital kalp hastaliklar1 i¢inde 5. sirada yer almaktadir. Prevalansi % 4

-%7 arasindadir.1-2.

Pulmoner kapak stenozu, sag ventrikiill ¢ikim yolunda pulmoner kapak seviyesindeki
obstriiksiyon olarak tanimlanmaktadir ve en sik goriilen konjenital kalp lezyonlar1 i¢inde

dordiincii siradadir. Prevalansi %8 ile %10 arasinda degismektedir. 1-2.

Hafif aort stenozu ve hafif pulmoner stenozun dogal seyri hakkindaki bilgilerin bircogu
geemis 15-20 yillik kardiak kateterizasyon kullanilarak yapilmis olan seri ¢aligmalara

dayandirilmistir. 1.

Hafif ve orta dereceli aort ve pulmoner stenoz vakalarinda, Doppler ekokardiyografi non
invaziv bir tan1 yontemi olmasi, stenotik lezyonlarda taniy1 ve tedaviyi kolaylastirmasi, her
yas grubuna uygulanabilmesi ile kabul gormiis ve siklikla kullanilmistir.Kardiak
kateterizasyon ise bu hastalar icin oldukca invaziv bir tan1 yontemidir.Ayn1 zamanda Doppler
ekokardiyografi, kapak kalinliklar1 ve kapak darlig1 konusunda kateterizasyon islemlerinden

daha fazla bilgi saglamaktadir.

Bu tez galismasi ile pediyatrik hastalarda izole Hafif valviiler aort stenozu ve izole hafif
pulmoner valvuler stenozun dogal seyri, seri Doppler ekokardiyografik olgiimler ile ortaya

konmak istenmistir.

[k tan: alinan yasin ve tan1 anindaki gradiyentin hafif aort ve hafif pulmoner valviiler
stenozun dogal seyri lizerindeki etkileri arastirilmis, aort ve pulmoner valviiler stenoz seyirleri
karsilastirilmistir . Pediyatrik hastalarin ve ailelerinin istatiksel olarak anlamli sonuglara

dayandirilarak hastaliklarinin seyri konusunda bilgilendirilmeleri amaglanmaistir.



2.GENEL BIiLGILER

2.A.VALVULER AORT STENOZU

Kalbin sol ventrikiil akimimin obstriiksiyonu, aort kapaginin iistiinde, aort kapaginda ya da
subvalviiler bolgede olabilir. Valviiler ya da subvalviiler stenoz; , mitral kapak anomalileri,
ventrikiiler septal defekt ve daha az siklikla atriyal septal defektler gibi diger konjenital

anomalilerle iligkili olabilir. 3.
2.A.1.INSIDANS VE ETYOLOJI:

Jordan ve Scott 1973 ‘de yaptiklar1 ¢aligmada konjenital aort stenozu insidansint %5 olarak
saptamislardir. 4. Konjenital aort stenozunun giinimiizde tiim konjenital kalp hastaliklarinin
% 4-7" si oldugu kabul edilmektedir. 1970 yilinda Roberts’ in arastirmasina gore, eger tiim
bikiispit aort kapaklari dahil edilirse, en sik goriilen konjenital anomalidir. 5-6. Gergek
insidans1 bilmek zordur, konjenital olarak anormal olan aort valvleri ¢ocukluk ¢aginda

taninmayabilir. Erkek /kadin oran1 4/1 dir.

Tim grup iginde ; % 75 valviiler stenoz, % 23 tek basina subaortik stenoz ve % 1- 2
supravalviiler obstriiksiyondur. Ug form ayr1 ayr1 ya da birlikte goriilebilir ve her biri aortik
reglirgitasyon ile iligkili olabilir. Hastalarin %20 kadarinda eslik eden anomaliler
bildirilmistir. PDA ve aort koarktasyonu, valviiler aort stenozu ile birlikte en sik goriilen
patolojilerdir.

Hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopati, fikse subvalviiler aort stenozundan ayrilmalidir. Her
ne kadar asimetrik septal hipertrofi fikse obstriiksiyonun ayrik subvalviiler ¢ikintilardan aort
koarktasyonlarina kadar tim formlartyla birlikte bulunsa da, sol ventrikiil hipertrofisi her {i¢
lezyonla da iligkili ve genellikle konsantriktir. Bu septal anomali, morfolojik ve fizyolojik
olarak hipertrofik obstriiktif kardiyomiyopatiyi taklit edebilir. Septal miyokardiyal fiberlerin

diizensizligi ile olusan anormal dizilis bu durumda tanimlanmistir. ( Somerville, 1981 ). 7.

Valviiler aort stenozunun {i¢ temel nedeni vardir: Konjenital,romatizmal ve dejeneratif.Mitral
kapak hastaliginin eslik etmedigi valvuler aort stenozu erkeklerde daha yaygindir, nadiren

romatizmal kokenli gerceklesir ve genelde konjenital veya dejeneratif kdkenlidir.



Konjenital Aort Stenozu:

Cocuklarda konjenital kapak anomalileri stenozun en sik sebebidir. Aort kapaginin konjenital
malformasyonlar1 unikiispit, bikiispit veya trikiispit olabilecegi gibi, kubbe sekilli bir diafram
seklinde de olabilir.Tek yaprakli kapaklar genellikle dogumda dardir ve bebeklik déneminde
semptom verir. Infantlarda agir obstruksiyona yol acan unikuspit kapaklar 1 yas altindaki
cocuklardaki oliimciil valviiler aort stenozlari iginde en sik goriilen malformasyonlardir.
Konjenital bikiispit kapaklar dogumda komissiiral birlesme sonucu dar olabilir ama ¢ocukluk
sirasinda aort orifisinin agir daralmasindan siklikla sorumlu degildir. Anormal mimari yap1
eriskinlerde leafletleri travmatize edip fibrozise ve aort orifisinin daralmasina yol agan
tirblilan akima sebep olur. Kapagin fibrozisi ve immobilizasyonuyla bazi hastalarda
konjenital bir bikiispit kapak iizerinde gelisen infektif endokardit de agir yetersizlige yol
acabilir. 8.

Bikiispit aort kapaklarinda eksik penetransli otozomal dominant gecis gosteren ailesel
kiimeler vardir ve birinci derece akrabalarda ekokardiyografik goriintiilemeyle dogrulanir.
Bikiispid kapag1 olan hastalarda aort yetersizligi gelisimi i¢in diger bir etken aort kokiiniin
dilatasyonudur. 8.

Konjenital kapak malformasyonlarinin {giinciisii farkli boyutlarda kiispisleri olan  ve
komissiiral flizyon iceren trikiispit kapaktir. Bu kapaklarin ¢ogu yasam boyu normal
fonksiyon gosterebilse de hafif konjenital mimari anormallikle olusan tiirbiillan akimin

fibrozise ve en nihayetinde de kalsifikasyon ve stenoza neden oldugu varsayilmaktadir. 8.

Edinilmis Aort Stenozu:

Romatizmal aort stenozu komissiir ve kiispislerin adezyon ve fiizyonlar1 ve de kapak halkas1
leafletlerinin vaskiilarizasyonuna yol agarak kiispislerin serbest kenarlarinin retraksiyonuna
ve sertlesmesine neden olur. Endiistriyel lilkelerde romatizmal ates oraninin diismesiyle
birlikte romatizmal aort stenozu siklig1 azalmistir.

Yasa bagl dejeneratif kalsifik aort stenozu eriskinlerde aort stenozu icin en yaygin etkendir.
Yasa bagli aort stenozu veya kalsifik aort stenozu mitral aniiler kalsifikasyonla ortak risk
faktorlerini icerir ve iki durum siklikla birlikte bulunur.

Kalsifik aort stenozu kemigin paget hastaligit ve son donem bobrek hastaligi gibi pek ¢ok
durumda saptanabilir. 9.

Sonug olarak , sol ventrikiil ¢ikis yolunda, valviiler stenoz en sik obstriikksiyon nedenidir.

Izole edildiginde genellikle konjenitaldir ve mitral lezyon varligi romatolojik orijin oldugunu



diisiindiiriir. Giintimilizde gelismis {ilkelerde, romatizmal ates nadir goriilmektedir ve
konjenital mitral kapak anormallikleri, her ne kadar daha siklikla ayrik  subvalviiler
obstriiksiyonla birlikte goriilseler de, aort stenozu ile birlikte bulunabilirler. Aort stenozu 1973

yilinda Rowe tarafindan konjenital rubella sendromunun bir pargasi olarak da tarif edilmistir.

10.

2.A.2. ANATOMI:

Sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonunun mekanizmasini anlamak i¢in normal anatomiyi
anlamak gereklidir. Normal aort kapagi ,valvula semilunaris sinistra ,valvula semilunaris
dextra ve valvula semilunaris posterior adinda ii¢ kiispisten olusur. Cikis yolu, aortik valviiler
siniisleri ve onlar1 destekleyen ventrikiiler yapilart birbirine baglamaktadir, anatomik
ventrikiilo- atriyal baglantinin tersine hemodinamik olarak cok farkli lokalizasyonlarda
bulunabilir. Sol ventrikiiliin tabani tarafindan desteklenen aortik siniislerin fibroelastik
duvarlari, anatomik ventrikiilo-arteriyel baglanti ¢izgisini olusturur. Patoloji materyalinde kok
acildiginda, bu ¢izgi tam bir halka seklinde gozlemlenebilir. Halkanin anteriosiiperior
kisimlari, ventrikiiler septum ve parietal sol ventrikiill duvarinin kas tabakasiyla
desteklenmektedir. Posteroinferior kisimlari, mitral kapagin  anterior ya da aortik
yaprake¢igina ve membrandz septuma yapisir. Diger yandan, hemodinamik baglanti, aort
kapak yaprakeiklarinin yapigsma yerlerindeki semilunar ¢izgiler ile isaretlenir. Bu semilunar
menteseler, halkayr 6 noktada gecer; sonu¢ olarak, ventrikiiler dokunun hilal seklindeki ¢
yapist ( bir kismi miiskiiler, bir kism1 fibroz ) , Valsalva’ nin {i¢ aortik siniisiiniin i¢ine
yerlesirken; {li¢c adet fibroz liggen yap1 da ventrikiiler ¢ikis yolunun i¢ine yerlesir. ( Sutton,
1995 ) . 11. Uggen yaplar, yaprakciklarin yapisma yerlerinin en distaline kadar, asagi dogru
uzanirlar. Komissiir olarak adlandirilan bu yapisma yerleri, sinutiibiiler baglant1 denilen ikinci
ayrik halka seviyesinde yer alirlar. Kokiin kesitlerinde agik¢a goriilen bu 6nemli yapr
genislemis aort siniisleri ve tiibiiler aorta arasindaki baglantiyr gosterir. Literatiirde, komissiir
apozisyon ( ekleme ) cizgisidir ve normal valviiler yaprakciklar arasindaki apozisyon
cizgileri, kapagin merkezinden periferine kadar uzanir. Kapagin sorunsuz calismasi icin, bu

baglantilarin tiim kisimlarinin agilirken engellenmemesi 6nemlidir.



s

Resim 1: Normal yapidaki aort kapaginin  arteriyel taraftan fotograflanmis resmi.3
yaprake¢igin arasindaki appozisyon zonlari dikkat cekicidir.Aortun en genis c¢ap1 bir
yaprakcigin  bazal baglanti yerinden karsi {iggenin en tepesine ¢izilen mavi renkli okla

gosterilmistir. 12.

Cikis yolunun iginde, li¢ semilunar yaprak¢igin en bazal kisimlarinin biraraya gelmesiyle
kasilan bir bagka halka daha bulunmaktadir. Siniitiibliler baglanti ve anatomik ventrikiilo-
arteriyal baglantilar aniiler ( halka bi¢ciminde ) yapilar oldugu i¢in, bu soyut bir konseptir.
Yaprakgiklarin yapisma yerlerindeki ¢izgiye bakildiginda, halkadan ¢ok taca benzedigi
goriilmektedir. Olgiimler sol ventrikiilden ¢ikisa dogru yapilirken, yaprakgiklarin semilunar

yapist ve kok i¢indeki baglantilar1 da dnemlidir.



Cikis traktindaki stenozun yapisi tartisilirken bu anatomi énemlidir. Su dikkate alinmalidir ki,
supravalviiler stenozun biiyilik kismi sinutiibiiler baglanti seviyesinde yer alir ve g¢ogu

obstriiksiyon her ii¢ seviyeyi igerir. 13.

2.A.3.VALVULER AORT STENOZU PATOFiZYOLOJI:

Aort kapaginin yaprakeiklarinin stenozu unikiispid, bikiispid ve trikiispid olarak siniflanir.
Ayrica mevcut olan siniislerin sayisi ve valviiler yaprakgiklarin nasil destek olusturdugunun
bilinmesi de dnemlidir. Unikiispid aortik valv, alt kismindan incelendiginde, valviiler perde
icinde soliter catlaga benzer acikliklar gozlenebilir, ama yaprakgiklarin altinda iki tanesi
islevini yitirmis olsa bile ii¢ adet yaprakg¢iklar arasi tiggen gdzlemlenebilir. ( McKay, 1992 )
14.Daha once bikiispid olarak tanimlanan bazi kapaklarin ii¢ siniislii ( trisinuate ) prototipte
olduklar11991 de Leung tarafindan gosterilmistir. 15.Slit cocugu ve erken c¢ocukluk
donemindeki unikiispid ya da unikomissiiral kapaklar siklikla otopside saptanirlar.

Bikiispid aort kapaklar1 siklikla kritik aort stenozu ile tanimlanmislardir ama asemptomatik

bireylerde de siklikla bulunurlar.



Resim 2: Konjenital bikiispit aort stenozu.12.

Valviiler aort darliginin en sik goriilen formu,yapisik kommisiirlii ve egzentrik orifisli
bikiispit aort kapagidir. Daha az goriilen tip, tek lateral baglantisi olan tek kaspli kapaktir.En
az goriilen form ise li¢ ayrismamus kaspli ,stenotik ,santral orifisli kapaktir.Cogu bikiispit aort
kapagi cocukluk ¢agi boyunca obstruktif degildir, kapagin kalsifikasyonu nedeniyle eriskin
donemde daralma olur. Valviiler yaprakeiklar, belirgin sekilde farkli boyuttalardir, bir tanesi
potansiyel iki yaprake¢igin fiizyonuyla olusmustur. ( Edwards, 1965 ) 16. Cok sayidaki iki
yaprakcikli aort kapaklarinin incelenmesi ( Angelini, 1989 ) gdstermistir ki ¢ogu anormal
kapakta,iki koroner yaprak¢igin ya da sag ve koroner olmayan yaprak¢igin flizyonuyla olusan
bitisik yaprakeikla birlikte, ti¢ adet siniis bulunmaktadir. 17. Stenoz , iki yaprakcigin
apozisyon zonunun uglarinin flizyonu sonucu olusur. Bu tiir stenoz, balonla miidahale igin

daha uygundur. Bikiispid aort kapaklar1 yetersiz kalmaya bagsladiklarinda ya da endokardit



icin kaynak sagladiklarinda problem olustururlar ama bu eriskin donemde daha sik
karsilasilan, ¢ocukluk donemi i¢in nadir olan bir durumdur.

Ug yaprakeikli stenotik aort kapaklar1 hayatin erken doneminde problemlere neden olabilir ya
da senil aort kalsifikasyonuna zemin olusturabilir. ( Volleberg ve Becker, 1976 ) 18. Biiyiik
Olciide displastik ve yumru seklindeki ( lumpy ) kapaklar, konjenital aort kapak stenozu
vakalarinin % 10’unda goriilmektedir. Siit cocugu doneminde daha sik bulunur. Daha 6nce
cerrahi operasyon gegirmedigi slirece bu durum, ileri cocuklukta ve ergenlikte nadir goriiliir.
Hafif stenozu ya da bikiispit kapagi olan hastalarin tiimiinde {iciincii dekadda aort kapagi
kalsifikasyonu gelisir. Obstriiksiyonu olmayan hafif kapak stenozu bulunan hastalar
hayatlarinin ileriki dénemlerinde ciddi kalsifik aort stenozu ile prezente olurlar. Bu durum
erkeklerde kadinlara gore daha siktir. Ailesel hiperkolesterolemi ,progeria ve riketsi olan
hastalar aort kapaklarinda ¢ok hafif bir anormallik olsa bile, daha erken donemde
kalsifikasyon gelistirirler. Minimal stenozu olan bikiispit aort kapaklar1 altinct ya da yedinci
dekada kadar kalsifik stenoz gelistirmezken, ¢ocukluk c¢aginda orta ya da agir stenozu
bulunanlar iigiincii ya da dordiincii dekadda ciddi stenoz gelistirirler. izole kalsifik aort
stenozu, her zaman aort kapaginin konjenital anomalileri sonucu olusur.

Aort kapag1 stenozu erkeklerde 3 kat daha fazla goriiliir. Stenozla birlikte ve ya degil bikiispit
aort kapagi insidansinin normalden yiiksek oldugu aileler gosterilmistir. ( Emmanuel, 1978 )

19.Ug yaprakeikli kapaklarin stenozu bdyle bir ailesel yatkinlik gdstermez.



Tablo 1. Sol ventrikiiler ¢ikis1 obstriiksiyon tiplerini ayiran bulgular 20.

Bulgu Valviiler Subvalviiler Supravalviiler

Nabiz
Her iki kolda farkli +- - +- (stenoz varliginda )
Karakter Keskin, normal ya | Normal ya da | Keskin

Klik da az keskin -

Sistolik tiftirimiin maksimum | + - Sag sternum kenari

duyuldugu yer Sol ya da sag| Sol sternum | Nadir

Erken diastolik iifiiriim sternum kenar1 kenar1 -

Asendan aortanin poststenotik | +- +

dilatasyonu + +-

2.A.4.VALVULER STENOZ PRESENTASYON VE KLINiK BULGULAR

Valviiler stenoz, diger aort obstriiksiyonu c¢esitlerinden klinik bulgularla kolayca ayrilabilir.
Izole konjenital aort valviiler stenozu ¢ocukluk ¢ag1 ve geng eriskin doneminde bircok sekilde
prezente olabilir;

- infant ( siit cocugu ) doneminde kritik aort kapak stenozu

- obstriiksiyon bulgusu olmayan bikiispit kapak

- hafif] orta ya da ciddi stenozun eslik ettigi kubbe seklinde aort kapagi

Valviiler stenozun daha siddetli formlar1 miiskiiler ventrikiiler septumun asir1 hipertrofik
oldugu ve ek bir dinamik mid- ventrikiiler obstriiksiyon yarattig1 durumlar ile iliskili olabilir.
Bu durumda ilerde, hipoplastik aort kokii ve asir1 septal hipertrofisi olan kritik valviiler
stenozlu hasta gruplari olusacaktir. Bu hastalarda siklikla tiinel obstriiksiyonu vardir, fikse
subaortik stenoz da mevcut olabilir. 20.

Valviiler aort stenozu sol ventrikiil ve aort arasi basing gradyentine gore ; Hafif:0-40 mmhg ,

Orta 40-60 mmhg ve Onemli: 60 mmhg ve iistii diye siniflandirilmaktadir.




2.A.4.1.INFANTLARDA KRIiTiK AORT KAPAGI STENOZU

Aort stenozu, infantlarda (siit cocugu) kalp yetmezliginin sik nedenlerinden biridir.
Dogumdan 6nce tan1 konulabilir ve intrauterin morbidite ve mortalite sebebidir. Aort stenozu
fetal yasamda teshis edildiginde prognozu genellikle kotiidiir ve hamilelik siklikla sonlanir.
Kritik aort stenozu genellikle yenidogan doneminde ciddi kalp yetmezligi, dispne, zayif
periferal dolagim ve diisiik kardiyak output ile prezente olur. Aort kapagi, kiigiik ekzantrik
aciklikla birlikte, kalin, siklikla unikiispiddir,. Aort kokii ve valviiler acikliklar kiigiiktiir. Sol
ventrikiil goriiniimii oldukca degiskendir. Kavite kiigiik, hareketsiz ve endokard fibroelastik
doku ile ¢evrili olabilir. Bu durum, kotii prognoz isaretidir ve bu kalpler hipoplastik sol kalp
sendromundan Onemli oranda etkilenirler. Diger infantlarda, sol ventrikiil genislemis,
hareketsiz olabilir ve ventrikiiler dilatasyon ya da koroner arter yetmezligine bagl papiller
kaslarin infarkti sonucu mitral regiirgitasyon gelisebilir. Sol atrium ¢ogu kez hipertrofik
duvarlarla birlikte dilatedir.

Dogumdan sonra, duktus arteriozusun agik kalmasi aort stenozu olan ¢ocugun hemodinamik
durumunu korumasina yardimci olabilir. Klinik prezentasyon yasi, sadece stenozun
derecesine degil duktusun kapanmasina da baglidir. Nabizlar ¢ogu kez diisiik voliimliidiir.
Aortik sistolik ejeksiyon tifiiriimii ve apikal tiglincii kalp sesi mevcuttur.

Sol ventrikiil fonksiyonu zayifsa, aortik alandaki iifiirim yumusak olabilir. Kapak genellikle
kalin ve hareketsiz oldugu ic¢in, ejeksiyon kliklerine sik rastlanmaz. Akciger filminde
kardiyomegali, sol atrium genislemesi ve pulmoner venlerde belirginlik mevcuttur.
Baglangicta EKG' de hipertrofi lehine bazi bulgular goriilebilir ama haftalar ilerledikce sol
ventrikiil hipertrofisi gelisir, ¢ogu kez P dalga mitralizasyonu ve miyokardiyal fibrozle iliskili
iletim defektleri gozlenir. Baz1i durumlarda baslangi¢ traseleri, miyokardiyal hipoksik
degisiklikleri diisiindiiren yaygin T dalga inversiyonu ve ST diizlesmesi gosterir. Tan1 kesitsel
EKG ile giivenilir ve kolay bir sekilde konulur. Cerrahi ya da balon valvotomisi gibi basarilt
miidahalelerden sonra asendan aortanin hizi artig gosterebilir, bu artis da sol ventrikiil sistolik

fonksiyonundaki diizelmeyi gostermektedir. 21.
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Resim 3:Yenidogan bir hastada kritik aort kapak stenozu ve ciddi sol ventrikiil dilatasyonu ile

genis kaviteyi gosteren ekokardiyogram.

2.A.4.2.INFANTLARDA KRITiK AORT KAPAGI STENOZU TEDAVISi

Tibbi tedavi, hasta infantlarda stenozu durdurmak i¢in en iyi yontemdir. Ge¢miste standard
tedavi agik valvotomiydi ( Messina, 1984 ) 22., bunun yaninda kapali valvotomi de
destekleniyordu. ( Duncan, 1986 ) 23.Son zamanlardaki yayinlar gostermektedir ki balon
valvatomi de cerrahi teknikler kadar basarilidir. ( Sullivan, 1988; Mosca, 1995 ) 24,25.
Miidahaleden sonraki basariy1 belirleyen kritik faktorler sistolik fonksiyon ve sol ventrikiil ve
valvin morfolojisi olarak karsimiza ¢ikmaktadir. ( Zeevi, 1989) 26. Sol ventrikiiliin kiigiik
oldugu ve fonksiyonunun bulunmadigi durumlarda hem cerrahi hem de balon valvotomi
basarili sonuglar vermemektedir ve her ikisi de yiliksek risk tasimaktadir. Sol ventrikiil biiytik,
genis ve kabul edilir sistolik fonksiyona sahip oldugunda, miidahelenin sonucu, yapilan tedavi

her ne olursa olsun tatmin edici olmaktadir.

2.A.4.3.HAFiF AORT KAPAGI STENOZUNUN ESLiK ETTiGi BiKUSPIT AORT
KAPAGI

Bikiispit aort kapagi olan ¢ocuklar genellikle asemptomatiktir. Rutin fizik muayene sirasinda
ifiirim duyulmasi ya da enfektif endokardit gecgirmesi ile tan1 konulur. Cocukluk caginda
dogru tanty1 koymak endokardite karsi hayat boyu ve uygun koruma saglamak, ailelere

giivence vermek ve aktivitelerdeki gereksiz kisitlamalari engellemek acisindan 6nemlidir.
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Bikiispit aort kapagi ventrikiiler septal defekt, atriyal septal defekt, arteriyal kanal, aort

koarktasyonu ve pulmoner kapak stenozu ile iliskili olabilir. 27.

Karotid ve brakiyal nabizlar, kan basinci ve apeks atimi normaldir. Ejeksiyon kligi sol
sternum kenarinda, ilk kalp sesinden sonra duyulur. Apekse dogru daha rahat duyulur. Klik,
bikiispit aort kapaginin tek bulgusu olabilir ama cogunlukla kisa sistolik ejeksiyon
ifiirimiinden o6nce almir. Hafif aort regiirgitasyonunun erken diastolik iiflirimii, aort
kapagmin kapanmasii takiben duyulabilir. Genellikle aort koarktasyonu ile birlikte
goriildiigii i¢in  femoral nabizlar kontrol edilmelidir. Kan basinct ve EKG normaldir.
Rontgende poststenotik dilatasyon goriilebilir ama kalp boyutlar1 genellikle normaldir. Eriskin
donemde kapak kalsifiye oldugunda, lateral akciger filminde bu bulguyu gérmek miimkiindiir.
Gergek bikiispit aort kapaklari, Doppler incelemesinde 6nemsiz derecede regiirgitasyon
gosterir, hatta diastolik tifiiriim duyulmayabilir. Bikiispit kapaklar genellikle normal asendan
aortik Doppler hizi ile birliktedir. 27.

Hahn 1992 de gostermistir ki, bikiispit aort kapaginda, stenoz ya da regiirgitasyon olmasa da
aort kokii cogunlukla dilatedir. 28. Bu yayinda bikiispit aort kapagi ve aort dilatasyonunun sik
goriilen bir gelisimsel anomaliyi diisiindiireceginden bahsedilmistir. Yapilan caligmalarda
bikiispit aort kapagi, aort duvarinin kistik medial nekrozu ve aort diseksiyonu arasindaki

iligkiden bahsetmislerdir.( McKusick 1972 de ve Edwards 1978) 29,30.

Ayiricr tani igerisinde pulmoner kapak stenozu ve ejeksiyon kliginin diger sebepleri yer alir.
Pulmoner kapak stenozunda normalde iifiiriim ve pulmoner alanda maksimum duyulan,
karotid arterlere yayilim gdstermeyen klik mevcuttur. Kiiciik ¢ocuklarda pulmoner stenoz
ufiiriimii karotid arterlere yayilim gosterebilir ve ayirici tani igin EKG gereklidir.

Onemsiz derecede aort kapagi stenozu ve bikiispit aort kapagi olan hastalar normal aktif
yasamlarint  siirdiirebilmeliler ama enfektif endokardit icin antibiyotik profilaksisi

almalilardir. 27.
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Resim 4. Bikiispit aort kapaginin transoézefagial kisa aksis ekokardiyogrami. Yildizlar aort

kapaginin kiispislerini géstermektedir.

2.A.4.4.0RTA YA DA SIDDETLI AORT STENOZU iLE BiRLIKTE ESNEK, KUBBE
SEKLINDE KAPAK

Esnek, kubbe seklinde kapagi olan ¢ogu hasta rutin muayene sirasinda siddetli iiflirlimleri ve
karotid thrilleri ile prezente olur. Siddetli stenoz olgularinda zorlanmayla senkop, anjina ve
dispne goriilse de semptomlar nadirdir. Cocukluk ¢aginda kalp yetmezligi nadirdir ama ergen
ve geng eriskin donemlerinde bazen goriilebilir. Lambert 1974 de yaptigi calismada,her ne
kadar ani 6liim diger konjenital kalp hastalig tiplerine gore aort stenozunda daha sik goriilse
de,riskin diisiik oldugunu ispatlamak istemistir. 31. 1964 de Peckham tarafindan tanimlanan
300 hastalik bir serideki % 2 degerinden daha yiiksek bir rakam yoktur. 32. Ani 6liim riski
siddetli stenozu olan vakalar i¢in gegerlidir. Ani 6liimiin kesin sebebi bilinmemekle birlikte
miyokardiyal iskemiyi takiben gelisen ventrikiiler aritmiler altta yatan sebep olabilir.

Yapilan ¢alismalarda, senkop hafif ve orta dereceli darliklarda asir1 eforla goriilebilirse de,
genellikle siddetli stenozu olan olgularda karsimiza ¢iktig1 saptanmistir (1963 Braunwald).

33. Sol ventrikiiliin egzersize uygun sekilde outputunu arttiramamasi sonucu olusur.Halsizlik
siklikla tariflenir ama degerlendirmesi zor ve siklikla ailelerin anksiyetesi ile ilgilidir. Belirgin
konjenital aort stenozu olsa da genglerin ¢ogu enerjik ve asemptomatiktir.

Fizik bulgular stenozun derecesine ve valviiler patolojiye baghdir. Orta dereceli stenozda

periferal nabizlarin karakteri normal ve istirahatteki kalp atimi yavastir. Siddetli stenozda
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dahi sag brakiyal ve karotid nabizlarin yukari vuruslari keskindir.Cok siddetli stenoz
olgularinda tiim nabizlar kiigiiktiir. Karotid ve suprasternal sistolik triller siktir ve apeks atimi,
belirgin lateral yer degistirmesi olmadan, lokalizedir. Oskiiltasyonda, gec¢ sistolde maksimum
siddetle birlikte, uzun sistolik ejeksiyon iifiiriimiinii takiben klik duyulur. Klik en giicli,
iiflirlimiin siddetinin en yiiksek oldugu yerden uzak olan apekste en iyi duyulur. Cok siddetli
stenozlarda, ikinci kalp sesinin aort komponenti gegikmistir ve ses tek duyulur ya da
ekspirasyonda tersine ¢evrilmistir.

EKG, siddetine bagli olarak, sol ventrikiilde degisik derecelerde hipertrofi gosterir. Sol
ventrikiil voltaji1 artar, T dalgalar1 yukar1 ucludur, zaman gegtikce ST depresyonu ile birlikte
cogu ters ¢evrilir. Bu durum hepsinden 6nce, sol gogiis derivasyonlarinda ST- T degisiklikleri
olugsmadan bir stire once, II, III ve AVL derivasyonlarin1 gosterir. Konjenital aort stenozu
olgularinda sol ventrikiil derivasyonlarinda Q dalgas1 sik goriilmez ve varligi ek lezyonlari
isaret eder. Elektriksel aksis genellikle normaldir. Sol dal blogu formlar1 sik goériilmez ve
varlig1 aort stenozuna bagli miyokardiyal patolojik degisiklikleri gdsterir.

Orta derecede stenozu olan ¢ocuklarin takip ve degerlendirmesinde egzersiz testleri yararlt
olabilir. 1 mm’ den fazla ST depresyonu 50 mmHg’ dan fazla gradyanlar1 isaret ederken,
James 1981 yilinda yaptig1 yaymnda 30 mmHg’ dan daha diisiik gradyanlarda belirgin ST
degisiklikleri rapor etmistir. 34. Genel olarak, egzersiz sirasindaki ST-T dalga degisiklikleri
stenozun siddeti ve gogiis agrisi, nefes darligi, senkop gibi semptomlarla iligkili olmaktadir.
Riopel ve arkadaslar1 1977°de gostermistir ki,Eger sistolik kan basinci egzersizle diiser ya da
yiikselemezse, bu siddetli stenoz belirtisidir. 35.1980 ‘de Orsmond’un yayminda siddetli
stenozlara ragmen ventrikiiler fonksiyonun genellikle ¢ocuklarda normal oldugu belirtilmistir.
36.

Cok siddetli stenoz olgularinda bile gogiis filminde kalp biiylimesi goriilmez. Sol ventrikiil
hipertrofisine bagli apeksin yuvarlak kontiirii goriilebilir ve asendan aortanin posstenotik
dilatasyonu siklikla mevcuttur. Asendan aortanin kiigiik hatta hipoplastik oldugu, displastik
yumru seklinde aort kapagi olan hastalarda siklikla aort dilatasyonu bulunmaz. Radyografide
goriilen sol atrium genislemesi siddetli stenoz ve sol ventrikiil anormallesmesinin isaretidir.
Kalsiyum depozitleri, endokardit geciren hastalar hari¢, ¢ocuk ve ergenlerde genellikle
bulunmaz. Kesitsel EKO ¢ok farkli morfolojiler gosterir. Her ne kadar parasternal uzun aksis
kesitlerde kubbelesme siklikla goriilebilse de diastolde siklikla hafifce prolapse olan gergek
bikiispit kapaklarda daha az belirgindir. Yukarida da anlatildig1 gibi, en sik olusum ii¢ adet
yaprak¢igr olan fonksiyonel bikiispid kapaktir. Obtriiksiyon derecesinin, valviiler orifis

alanindaki azalma ile yakindan iligkisi vardir. Kalinlasmis yaprakciklar ve orifisin ekzentrik
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yapist nedeni ile kesitsel EKG' den planimetre ile direk 6l¢lim zordur ( olusan hata kabul
edilemeyecek kadar biiytliktir ). Devamlilik denklemi, 1985 yilinda Skjaerpe tarafindan
tanimlanmis, EKG ve Doppler kullanilarak valviiler alanin 6l¢iilmesi i¢in teorik olarak tatmin
edici bir metoddur. 37.Sol ventrikiil ¢ikis yolundaki stroke voliim ( LVOT ) aortik valviiler

orifis karsisindaki ile aynidir. Sonug olarak, valviiler orifisin alan1 bu formiille hesaplanabilir;

Aort kapak alan1 = LVOT alan1 * LVOT taki sistolik hiz integrali

Aort kapagindaki sistolik hiz integrali

Bu metodun pratikte problemleri vardir ve klinik degeri kanitlanmamistir. Kapak arkasindaki
asendan aortanin pik velositesi, silirekli dalga Doppleri kullanilarak kolaylikla dl¢iilebilir. Bu
pik velosite ( tepe hiz ) daha sonra aort kapagi karsisindaki ani basing farkini Slgmekte
kullanilabilir. Klinik amaglar i¢in, Bernoulli denklemi ( binomial dagilim ) unutulup, stenozun
indeksi olarak asendan aorta i¢indeki akimin tepe hizi kullanilabilir.Basit kural, hafif stenozun
asendan aortada 3m/s ya da daha az hiz olusturdugudur. Orta dereceli stenozda 3- 4.5 m/s hiz
gbzlenir ve 4.5 m/s lizerindeki herhangi bir hiz siddetli obstriiksiyon varligini gosterir.

Aort kapagi stenozu olan ¢ogu hasta giiniimiizde, klinik, elektrokardiyografik ve
ekokardiyografik ozelliklerinde goriis birligi varsa kardiyak kateterizasyona ihtiya¢ duymaz.
Kateterizasyon sadece, obstrikksiyon seviyesi hakkinda siliphe varliginda, klinik
ekokardiyografik ya da elektrokardiyografik ozelliklerde fark bulundugunda, farkli lezyonlar
eslik ettiginde yapilir. Sol kalp kateterizasyonu genellikle basarilidir. 37.

2.A.4.5.KALIN VE MiKSOMATOZ YAPRAKCIKLI AORT KAPAGI STENOZU

Kalin ve miksomat6z yaprak¢ikli aort stenozu infant déneminde siklikla goriiliir ve ¢ocukluk
caginda nadirdir. Semptomlar sol ventrikiil ¢ikis yolunun diger obstriiksiyonlar1 ile aynidir.
Kapak kubbelesmis ve daha az hareketli degildir, EKO ya da anjiyogramda, kiigiik asendan
aortayla birlikte, diiz-kalin levha seklinde goriintii verir. Bu varyanti1 tanimak, cerrahi tedavisi
zor ve genellikle kotii hemodinamik sonuglara neden oldugu icin 6nemlidir. 38. Hastalar daha
sonra re- operasyon i¢in problem olustururlar ve siklikla gradyanti iyilestirmek miimkiin

olmaz.
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2.A.5.PROGNOZ VE HASTALARIN INFANT DONEMi SONRASI
TEDAVISI

Aort stenozunun morbitide ve mortalitesi genel olarak sol ventrikiil ¢ikim yolu
obstriiksiyonunun ciddiyetine baghdir. Sol ventrikiil basinct 60 mmHg dan daha diisiik olan
hafif ve orta dereceli aort stenozu olan hastalar semptom olmadan hayatlarini siirdiirebilirler.
Bakteriyel endokardit riskinden ayr1 olarak erken yasta 6liim bu hastalarda beklenmez. Ciddi
sekilde etkilenmis vakalar artmis sistemik arteriyel basinci agsmis bir sol ventrikiil basinct ile
erken yasta Oliim riski tasirlar. Yasamin ilk yillarinda semptomlar1 olan hastalar en riskli
gruptur.

Aort stenozunda obstruksiyon genellikle ilerleyici ve sinsidir.Agir aort stenozu potansiyel
olarak oldiiriicii bir hastalik olsa da 6liim genellikle semptomatik hastalarda meydana gelir.
Agir aort stenozu olan asemptomatik hastalar1 takip eden bir takim otoriteler ani 6liimiin bu
grup i¢in son derece nadir oldugunu bulmustur. 1999 ‘da Otto ve arkadaslarinin yaptigi
caligmada, agir aort stenozu olan 449 hastadan sadece 4 ii semptomatik durumdayken aniden
Olmiistiir,bu kesin bir bicimde ameliyat mortalitesinden daha yiiksek bir oran degildir. 39.
Konjenital aort kapak stenozlu hasta 6miir boyu medikal denetime ihtiya¢ duyar. Bikiispid ya
da hafif derecede stenotik kapagi olsa da bakteriyal endokardit riskinden korumak
yasamsaldir ve o6zenli dis bakimi her zaman saglanmalidir.1980°de Hossack bakteriyal
endokardit insidansin1 % 1 ya da, her 1000 hasta-yil epizodunda 2.7 olarak gostermistir.
40.Ag1z organizmalar1 enfeksiyonun tek kaynagi degildir, diger kaynaklarda arastirilmali ve
engellenmelidir.

Bir c¢ocukta aort kapak stenozu tanist konuldugunda siddet derecesi mutlaka
degerlendirilmelidir.

Tedavinin 3 ana amaci vardir. Ilki, ani 6liimii engellemek, ikincisi, ventrikiiler hipertrofiye
sekonder kalic1 hasar ve fibrozu 6nlemek, iicilinciisii, semptomlari iyilestirmektir. Son amag
infant doneminde gerekli ama ¢ocukluk ¢aginda nadir olarak gereklidir. 41.

Her ne kadar ani 6liim nadir olsa da hastalar1 yarigma seklinde ve asir1 spor aktivitelerinden
kagindirmak gerekir. Regiiler agir egzersiz, hipertrofi uyarimini artirabilir ve potansiyel
subendokardiyal iskemi ile sonuglanabilir. 40,41.

Ekokardiyografi ve EKG birlikte kardiyologun stenozun derecesindeki degisiklikleri
degerlendirmesine imkan verir. Siklikla, orta siddetli stenoz ¢ocukluk ¢aginin sonlarinda ve

ergenlikte ilerleme gosterir, asendan aortanin Doppler hizi artar ve ST ve T dalgalar sol
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ventrikiil derivasyonlarinda ters doner. Orta dereceli aort stenozu olan ¢ocuklar puberte

evresine kadar yillik , daha sonra 6 aylik kontrollerle takip edilmelilerdir. 42.

2.A.6.VALVULER AORT STENOZU AYIRICI TANISI:

Valviiler aort stenozunun diger sol ventrikiil ¢ikis yolunda daralma yapan nedenlerden
ayiriminin - yapilmasi 6nemlidir.Ciinkii tedavi ve prognoz hastaligin etyolojisine gore

degisiklik gosterir.

2.A.6.1.SUBVALVULER AORT STENOZU

Ventrikiiler septal defekt ile birlikte olsun ya da olmasin, bir¢ok lezyon subaortik ¢ikis yolunu
tikayabilir. Ventrikiiller aras1 baglant1 varliginda, miiskiiler septumun posterior deviasyonu en
onemli lezyon olmaktadir. ( al Marsafawy, 1995 ) . 43. Her ne kadar siklikla membrandz diye
tanimlansa da, lezyon hemen her zaman diyafragmatik sekilde ¢ikis traktini saran sert, fibroz
bir raf seklindedir. ( Somerville, 1985 ) 44. Lezyon sonradan kazanilmis oldugundan, her
zaman rekiirrens riski bulunmaktadir. Lezyonun dayanikliligi, balon dilatasyonunun etkili
olmasini engeller, ama denenmis ve bazi basarilar elde edilmistir. Baz1 vakalarda, aort kokii
ve ventrikiiler septum arasindaki yerlesimide belirgin anormallik vardir. Bu malformasyon
icin potansiyel bir sebep olarak goriilmiistiir. ( Gewillig, 1992 ) 45. Subaortik cikintilar
konjenital degildir. Bazi hemodinamik anormallikler sonucu kazanilmislardir ve genellikle 9

aydan once bulunmazlar. ( Kitchiner, 1994 ) 46.
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Resim S. Subvalviiler aort stenozunun diyafragmatik seklinin tipik goriiniimii.43.

KLINIK

Darligin derecesi fazla olsa bile subvalviiler stenoz da genellikle semptom vermez, ancak
rastlantisal olarak senkop ve bas donmesi goriilebilir. Tan1 konulmamis orta yaslh hastalarda
konjestif kalp yetmezligi, dispne ve senkop tanimlanmaistir.

Fizik muayene bulgular1 aort kapak stenozuna benzer sekilde karotid thrill, sol ventrikiiler
apeks ve sol sternum kenarinda maksimum alian, karotid artelere yayilim gosteren aortik
sistolik ejeksiyon ifiirimiidiir. Nabizlar genellikle simetriktir, bazen dinamik muskiiler
obstriiksiyon derecesine bagli olarak keskin atim olabilir. Ejeksiyon kligi yoktur. Akciger
grafisi, sol ventrikiil genislemesi ve sol atrium olsa da siklikla normaldir. Bazen asendan
aortanin poststenotik dilatasyonu gozlenebilir.

EKGde beklenildigi gibi, Q dalgasi olmayan sol ventrikiil hipertrofisinin farkli dereceleri
gozlenir. Ciddi obstriiksiyon olgularinda bile yukar1 T dalgalari korunmustur. Miyokardiyal

hasar1 olan yasli hastalar hari¢ elektriksel aksis korunmustur.
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Doppler USG ile birlikte ekokardiyografi tan1 koymada ve sik goriilen formlar1 nadir
goriilenlerden ayirmada en hizli ve en iyi yoldur.

Hastaligin ilerleyici yapisi ve aort kapak regiirgitasyonu varligi sonucu, darlik hafif ya da orta
derecede diisiiniilse de cerrahi endikedir. ( Somerville, 1980 ) 47.Riskler valviiler stenoz
cerrahisi ile aynidir.

Klinik tedavi valviiler stenozdaki gibi takibi saglamak i¢in seri EKG ve Ekokardiyografidir.
Hastalarin {igte birinde obstriiksiyonun rekiirrensi problem yaratir. 8 yas altinda cerrahi
uygulanan ¢ocuklarda, cerrahi sonrasi uzun dénemde iyi sonuclar elde edilmis ve rekiirrens,
kardiyomiyapatik goériiniim gozlenmemistir. ( McKay ve Ross, 1982 ) 48.Ek ventrikiiler
septal defekti olan hastalarda operasyon sirasinda, iletim dokulart olduk¢a savunmasiz

kalmugtr.

2.A.6.2.SUPRAVALVULER AORT STENOZU

Supravalviiler stenoz, cocukluk caginda goriilen aortik stenozlarin sadece % 1-2 ° sini
olusturur. Bu durum ailesel ya da kalsiyum metabolizmas1 bozukluklariyla iligkili olabilir.
Karakteristik yiiz goriinimii Williams tarafindan ilk kez 1961 yilinda tanimlanmigtir. 49.
Orijinal tanimda ayrica gelisme geriligi, gastrointestinal bozukluklar ve mental retardasyon
yer almaktadir. Daha sonra 1963 yilinda Black ve Bonham Carter infantil hiperkalsemiyi
tanimlamiglar ve hiperkalsemi aort stenozu bulgulart ile iliskili oldugunda hastalarda
karakteristik yiiz 6zellikleri bulundugunu belirtmislerdir.50.

Supravalviiler aort obstriiksiyonu, her ne kadar aort genellikle kiiciik ve kalin duvarl olsa da,
muhtemelen dogumda mevcut degildir. Obstriiksiyon daha sonra heniiz agiklanamamis
nedenler sonucu ortaya ¢ikar. Her ne kadar 1 hastada 4. kromozomun uzun kolunda bir kayip

gosterilmis olsa da etyoloji bilinmemektedir. ( Jefferson, 1986 ) 51.
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Resim 6 :Supravalviiler aort stenozu goriintiisii, gortildiigii gibi darlik sinotubiiler bileske

seviyesindedir. 12.

Aort daralmasinin degisik cesitleri vardir.  ( Stamm, 1997 ) 52. En sik formu, distal aorta
dilatasyonu olan saat cam1 formudur. Ayrica diffiiz ya da tiibiiler formlari, ¢ok nadir olarak da
diyafragmatik ya da lokalize formu bulunmaktadir. Formlardan bagimsiz olarak asendan aorta
gross olarak anormaldir, duvar1 kalinlasmis ve media tabakasinda disorganizasyon vardir. (
Peterson, 1965 ) 53.Intima tabakasi fibrozla skarlidir ve aortografide goriinebilecek kadar
bliylik noktasal gukurlar vardir. Daralma ve skarlagsma aort ile sinirli degildir. Karotid ve
subklavian arterlerin ¢ikis yerinin ve daha az siklikla renal ve mezenterik arterlerin stenozu,

hastalarin yarisinda gézlenmektedir. Ayrica pulmoner dolasim da etkilenmistir. Hastalarin %
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20’ sinde ¢oklu pulmoner arter stenozlari mevcuttur.Aortadaki obstriiksiyon alanindan uzak
histolojik bulgular, diizensiz kalinlagma ve medial elastik liflerde dallanma gdsterir : Bu

goriinim Edward ( 1965 ) tarafindan ' mozaik ' ve Becu ( 1976 ) tarafindan altiist-

karmakarisik ( higgledy- piggledy ) arteriopati olarak tanimlanmstir. 16,54.

KLINIK

Supravalviiler aort stenozlu infantlarda gelisme geriligi, kusma, kabizlik gorilebilir. Tiim
bunlar muhtemelen bozulmus kalsiyum metabolizmas: ile iliskilidir. Kardiyovaskiiler
semptomlar nadirdir. Eger mevcutsa, aort obstrikksiyonu ve ventrikiiler disfonksiyon
bulgularidir. Daha ileriki zamanlarda dispne ve anjina gelisir, senkop olduk¢a nadir goriiliir.
Periferal arter stenozu hipertansiyon ile iliskili olabilir. Bakteriyal endokardit aort kapaginda
goriiliir ve antibiyotik profilaksisi gereklidir.

Mevcut oldugunda, karakteristik Williams sendromu kolaylikla taninabilir. Belirgin dis, ¢ene,
kalin kaslar ve yumusak huyluluk karakteristik 6zelliklerdir. Aile Oykiisii olan supravalviiler
aort stenozlu hastalar genellikle normal goriinimde ve normal zeka diizeyindedir. Bu
durumda infant doneminde gelisme geriligi dykiisli bulunmaz.49

Supravalviiler aort stenozu varliginda tiim nabizlar alinabilir fakat sag karotid ve brakiyal
nabizlar digerlerinden daha keskin ve doludur.

Cerrahi tedavi genellikle, sol ventrikiilii korumak ve ¢ikis obstriiksiyonunu rahatlatmak i¢in
yapilan kardiyak kateterizasyonda pik to pik gradyan1 60 mmHg’ dan daha fazla Slgiilen
hastalara 6nerilir. Ciddi miyokardiyal hasar ve disfonksiyon olmadig: siirece cerrahi mortalite
diistiktiir. Cerrahiyi takiben siklikla hafif aort regiirgitasyonu ve sistemik hipertansiyon

goriiliir. Sonug olarak diger kardiyovaskiiler hastaliklar i¢in uzun dénem takip 6nemlidir.53

2.A.7.TETKIK VE TANIDA KULLANILAN YONTEMLER:

Kan biyokimyasi ve hematolojik degerler hastalarin biiylik ¢ogunlugunda normaldir.
Polistemi siyanozun ortaya c¢iktigi durumlarda saptanabilir. Serum kalsiyum seviyeleri
William’s sendromunda yiiksek bulunabilir ancak 6zellikle de biiylik yas grubunda siklikla

normaldir.
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2.A.7.1.GOGUS RONTGENOGRAMI:

Gogiis grafileri genellikle normal kardiak siliieti gosterir.Hastaligin en hafif seklinde kardiyak
kontiir normaldir.Kritik aort stenozlu hastalarin rutin radyolojik incelemeleri dahi normal
saptanabilir. Kardiyomegaliye yol acan yetersizlik ya da sol ventrikiil yetersizligi olmadigi
stirece kalp normal boyutlardadir.Asendan aortun poststenotik dilatasyonu yaygin bir
bulgudur. Belirgin aort dilatasyonu bikiispit kapak veya eslik eden aort yetersizligini

diisiindiiriir.Sol atrium agir aort stenozu hastalarinda hafifce genislemistir ve pulmoner vendz

hipertansiyonun radyolojik bulgular1 saptanabilir. 55.

Resim _7: Rontgenogramda sol ventrikiil biliylimesi poststenotik aort dilatasyonu

izlenmektedir. 55.
2.A.7.2. ELEKTROKARDIYOGRAFI:

Hafif aort stenozlu hastalarin biiyiik cogunda normal bir EKG trasesi bulunmaktadir.

Hastaligin ge¢ donemine kadar EKG de normal siniis ritmi goriiliir.
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Baslica EKG degisikligi agir aort stenozu hastalarimin yaklagik %85 inde goriilen sol
ventrikiil hipertrofisidir.Sol ventrikiil hipertrofisi QRS kompleksi, ST segmenti ve T
dalgasinda degisikliklere neden olmaktadir. En sik bulgular sol ventrikiil hipertrofisi ve sol
atrium hipertrofisine uyan V1 derivasyonunda negatif P dalgasinin yansimasi seklinde
anomalilere aittir.Bir diger karakteristik bulgu QRS kompleksi amplitiidiindeki artistir.Sol
ventrikiil ylizeyine doniik derivasyonlardaki (I.,aV1,aV5) R dalgalari normalden uzunken,sag
ventrikiil ylizeyini kaydeden derivasyonlarda ise (V1 ve V2) S dalgalari normalden daha
derindir.Sol ventrikiil hipertrofisi olan hastalarda ST-T dalga kaliplar1 biiyiik Olciide
degismektedir.Bir c¢ok hastada ST segmenti alcalmis olup ardindan T inversiyonu
goriilmektedir. 55,56

Gegmis yillarda elektrokardiografinin (EKG) stenozun ciddiyetini yansittigina inanilmasina
ragmen EKG stenozun yeri hakkinda bilgi vermemektedir. 55,56.

T dalga terslesmesi ve ST segment ¢okmesi yiiksek QRS kompleksine sahip derivasyonlarda
yaygindir.Aort stenozu hastalarinda 0.2 mV’ dan daha fazla ST segment ¢okmesi ciddi sol
ventrikiil hipertrofisi varligini diistindiiriir. Agir izole aort stenozu hastalarinin % 80 inde sol
atriyum genislemesine ait deliller mevcuttur.ikinci derivasyonda P dalgasinin siiresinin
artmas;,V1 de belirgin gec negatiflesmesi dilatasyondan ¢ok hipertrofiyi diislindiiriir. Atrial
fibrilasyon saf aort stenozunun nadir ve gec bir isaretidir ve varligi son donem aort hastaligi

bulunmayan kisilerde eslik eden bir mitral kapak hastaligini diigtindiiriir. 55,56.

2.A.7.3.EKOKARDIYOGRAFI:

Aort stenozu hastalarinin degerlendirilmesi,takibi ve cerrahi miidahale i¢in sec¢iminde
ekokardiyografi en 6nemli tan1 yontemi haline gelmistir.Hafif aort stenozu varliginda cross-
sectional ve M-mode tekniklerinin her ikisi ile de normal bir goriintii elde edilebilir. Kapak
kalinlagmis ve kubbe seklini almissa ,bu normal olmayan goriintii cross-sectional inceleme ile
farkedilebilir. 57.

2 boyutlu ekokardiyografi sol ventrikiil biyiikligiinii ,fonksiyonunu ve aort kapak
anotomisini aragtirmada cok kullanighdir. Cogunlukla kullanilan  standart iki boyutlu
transtorasik  ekokardiyografi ~ve transozefagial ekokardiyografidir. 1ki  boyutlu
ekokardiyografi,kapak leafletlerinin c¢ergevesinin ¢izilmesinde ,orifisin goriintiilenmesi
yoluyla darligin siddetinin belirlenmesinde yardimecidir. Transdzefagial ekokardiyografi ile

orifis daha agik tarif edilebilir. 57,58.
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Iki boyutlu ekokardiyografi eslik eden mitral kapak hastalig1 tespitinde,bikiispit kapag1 olan
hastalarda aort kokii ¢apmin tayininde ve sol ventrikiil sistolik performansinin

,dilatasyonunun ve hipertrofisinin degerlendirilmesinde paha bi¢ilmezdir. 57.

Eccentric jet

Resim 8: Aort kapaginda jet akimiyla birlikte aort kapak darligin1 gdsteren uzun eksen sol

ventrikiil goriintiisii izlenen ekokardiyografi.Ao:aort, LA:sol atrium,LV,sol ventrikiil.57.

2.A.7.4.DOPPLER EKOKARDIYOGRAFI:

Doppler yontemi tiirbiilan bir akimin kapaga dogru geldigini gdsterebilmektedir.Ozellikle
stipheli aort stenozu vakalarinin incelenmesinde dnemlidir.Sistolik aort kapagi hiz sinyalinden
modifiye Bernoulli ve devamlilik denklemini kullanarak sol ventrikiil —aort basing
gradyentinin hesaplanmasini saglar. Continuous-wave Olclimleri ile gradiyentler ve kapak

alan1 Bernoulli ve devamlilik formiilleri ile Olgiilebilir.
Jet akimin pik hizi (Vmax) araciligi ile ve Vmax® x 4 formiilii ile trans valvuler gradiyent

Olciilebilir. Bu teknik bir¢ok 6zellesmis merkezde kullanilmakta ve valvuler stenoza rahatlikla

uyarlanmaktadir. 59.
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2.A.7.5.MANYETIK REZONANS GORUNTULEME:

Manyetik rezonans goriintiilemede son yillarda ortaya cikan yenilikler kisa zamanlarda,
hareketli organlarn goriintiilenmesini  saglamistir. Ozellikle kardiyovaskiiler sistemin
goriintiilenmesi i¢in pek c¢ok yeni teknik gelistirilmis olup, ¢ok kisa siirede ii¢ boyutlu
anatomik ve fonksiyonel bilgi elde edilmistir. Eskiden sadece ana wvaskiiler yapilarin
proksimal segmentleri diisiik rezoliisyonla goriintiilenebilirken, simdi kontrastli ¢ekimlerle
beraber tim pulmoner vaskiiler arteriyal anatomi distal segmentlerine kadar
goriintiilenebilmekte ve yliksek rezoliisyonlu ii¢ boyutlu goriintiiler elde edilmektedir. Klasik
spin eko imajlar1 pulmoner stenozun birgok tipini ayirdetmede kullanilabilir. Ancak agirlikli
olarak gradiyent eko sekanslar ve kontrastli incelemelerle pulmoner anatomi
goriintiilenmektedir. Ancak distal yerlesimli kiigiik damarlarin incelenemesinde kateter

anjiografi halen altin standart goriintiileme yontemi olarak yerini korumaktadir. 60,61.

2.A.7.6.KARDIAK KATETERIZASYON VE ANJIOGRAFI:

Kardiak kateterizasyonun aort stenozu tanisinda ana rolii aort stenozu hastalarinda cerrahisi
yapilabilecek eslik eden bir koroner arter hastaliginin olup olmadigini belirlemektir.

Kritik aort stenozu olan hastalarda sol ventrikiilografi genellikle 6nerilmez, bu hastalarda sol
ventrikiil ve aort kapaginin anjiyografik incelemesi en iyi pulmoner artere kontrast madde
enjeksiyonuyla 30 derece sag on oblik ve 60 derece sol 6n oblik projeksiyonlariyla goriintii
elde edilerek yapilir.Bu incelemeler siklikla darlagsmis kapaktaki kiispislerin sayisinin
tespitini ve kalinlasmis kapakla birlikte sistolik akimin ispatin1 miimkiin kilar.

Aort stenozunun kardiak kateterizasyonla degerlendirilmesi rutin olarak gerekli gerekli
degildir.Fakat aort stenozu siddetini belirlemek i¢in yapilan dikkatli hemodinamik inceleme,
ekokardiyografik inceleme miiphem veya suboptimal kalitedeyse,klinik ve ekokardiyografik
bulgular arasinda uyusmazlik varsa ve aort stenozu diisiik kardiak output ve hasar gérmiis sol

ventrikiil fonksiyonuyla birlikteyse endikedir. 62.
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ACC/AHA 2006 Rehberine gore kalp kateterizasyon endikasyonlari: 63.

1.0rta siddette aort darlig1 olan asemptomatik hastalarda (ortalama gradyent>30mmhg veya
pik gradyent >50mmhg),istirahat EKG sinde sol prekordiyal derivasyonlarda ters T dalgasi
varsa

2.0rtalama Doppler gradyenti 30mmhg dan yiliksek olan semptomatik hastalar veya pik
gradyenti>50 mmhg

3.Doppler eko sonuglarinda ikilemde kalinan veya semptomlar ve gradyentler arasinda celiski
bulunan asemptomatik hastalar.

4.Spor aktivitesine katilmak isteyen veya hamile kalmayi planlayan orta aort darlikli
asemptomatik hastalara ( ortalama gradyent >30mmhg veya pik gradyent >50 mmhg)
kateterizasyon yapilabilir.

5.Agir aort darlikli asemptomatik hastalara kateterizasyon gerekebilir.

2.A.8.GIRISIMSEL TEDAVi YONTEMLERI:

2.A.8.1.TEDAVIDE BALON VALVULOPLASTININ YERI:

Cerrahi endikasyonlar1 teknige ve operasyonun sonucu kadar hastanin yasina , kapak
deformitesinin tipine ve sol ventrikiil fonksiyonuna baghdir.Yaygin olarak bikiispit aort
kapaklar1 bulunan non kalsifiye konjenital aort aort stenozu olan ¢ocuklar ve adolesanlar
direkt goriis altinda basit komisiiral insizyon diisiik riskte onemli hemodinamik gelisme
saglar. 64,65.

Aort balon valviiloplasti agir aort stenozu olan ¢ocuk ve adolesanlardaki semptomatik ve
asemptomatik hastalarda endikedir.Bu girisimi takiben olumlu sonuglar alinmasina karsin
kapak tamamen anatomik olarak normale dondiiriilemez.Kapak i¢inden gecen tiirbulan kan
akimi daha sonra ileri deformasyona, kalsifikasyona , yetersizlie ve 10-20 il i¢inde
restenoza sebep olur ve muhtemelen daha sonra yeniden ameliyat ve kapak replasmani
gerekebilir. . Balon valviiloplasti konjenital non kalsifik aort stenozu olam cocuklarda ve
adolesanlarda agik aort valvotomisine karsi olduk¢a cazip bir alternatif sunar. Ancak balon
valviiloplasti 6zellikle bebekler igin pulmoner kapagin balonla dilatasyonuna gore daha
zordur ve komplikasyonlar1 daha fazladir.(Komplikasyonlar;Aort yetersizligi gelismesi ya da
kotiilesmesi,iliofemoral arter yaralanmasi ve tikanmasi,ventrikiiler fibrilasyon ve kiigiik
bebeklerde 6liimdiir)Pulmoner kapaktakine gore gradyentte daha az diisme saglanir. Cocuk

ve yetigkinlerde balon valviiloplasti i¢in endikasyonlar 6nemli aort yetersizligi olmadan pik
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sistolik basing gradyentinin 50-60 mmhg dan daha fazla olmasidir.Kritik kapak darligi olan
yenidogan ve kiiciik bebekler olgiilen basing gradyentlerine bakilmaksizin bu islem igin
adaydir. Balon valvuloplasti nin orta vadeli sonug¢lart umut kirici olsa da girigimin kritik aort
stenozuna bagli kardiyojenik sok hastalar1 ,yiiksek operasyon riski olan kalp yetersizligi
bulunan hastalar ve cerrahi tedaviyi reddeden kritik aort stenozu hastalar1 gibi cerrahi aday1

olmayan segilmis aort stenozu hastalarinin idaresinde sinirlt bir rolii vardir. 65.

ACC/AHA 2006 Rehberine Gore Balon Girisim Endikasyonlar1 sdyle siralanabilir:

(adolesanlarda ve kiiciik ¢ocuklarda) 64.

- istirahat halinde veya egzersiz stres testinde EKG de ST-T dalga degisiklikleri olan ve
kateterizasyon gradyenti S0mmhg dan biiyiik olan asemptomatik hastalar

- kateterizasyon ile Olgiilen basing gradyenti 50 mmhg dan yiiksek olan semptomatik
hastalar

- katerizasyonda ST-T dalga degisiklikleri olmaksizin, istirahatte pik-pik sistolik basing
farki 60mmHg’ dan fazla olan asemptomatik hastalar

- kateter gradyenti 50 mmhg dan yiiksek olan ve yarismali sporlara katilmak isteyen

asemoptomatik hastalar

2.A.8.2.CERRAHI ENDIKASYONLARI:

1.Valviiler aort darlig1 :Balon valviiloplasti girisimi basarisiz olursa veya girigim sonrasi ciddi
aort yetersizligi gelisirse cerrahi girisim gerekir.

2.Subvalviiler aort darlig1: Diskret membranli orta derecede subvalviiler aort darliginda dogal
seyir ilerleyici aort yetersizligi oldugundan erken elektif ameliyat diisiiniilebilir
(gradyent>30mmhg).

3.Supravalviiler aort darligi :Supravalviiler aort darligi olan hastalardadarlik bdlgesinde
oOl¢iilen pik basing gradyenti 50-60 mmhg dan daha yiiksek ise ,ciddi sol ventrikiil hipertrofisi

varsa veya yeni aort yetersizligi olusursa cerrahi girisim tavsiye edilir. 64.
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2.A.8.3.ACIK CERRAHI VALVOTOMI VE BALON VALVOTOMI

Agik cerrahi valvotomi yillardir tedavi segcenegi olmustur. Mortalite diisiiktiir, genellikle %2’
nin altindadir. ( Sandor, 1980 ) 66. Uzun donem cerrahi raporlar gostermistir ki hemen
operasyon sonrast sag kalimlar oldukga yiiksektir. 15 yillik sag kalimlarda ise % 16 gibi bir
mortalite orani rapor edilmistir. ( Hossack, 1980 ) 40.Daha sonra 1984 yilinda Johnson 10 yil
icinde tekrar operasyona ihtiya¢ duyulmama oranini % 56 olarak rapor etmistir. 67.Hsiech
1986 ‘da cerrahi valvotomi operasyonu gegiren ergen ve ¢ocuklara istatiksel bir analiz
uygulamistir. 68.Cerrahi sonrasi hayatta kalma orani ilk 5 yilda % 94, 22 yilda % 77’ dir.
(Calismadaki hastalarin % 36’s1 tekrar operasyona ihtiyag duymustur ve cerrahi mortalite
orani % 12’ dir. Bu serideki 25 ikinci operasyonun 20’ si regilirgitasyon ve stenoz nedeni ile
kapak replasmanidir. Bu 6zellikler gostermektedir ki, ¢ocukluk ¢agindaki aortik stenoz benign
bir durum degildir ve acgik cerrahi valvotomi en iyi paliyatif prosediirdiir.

1984’ de Labadidi ( 69.) ve 1989’da Sullivan (24.)tarafindan tanimlanan aort kapaginin balon
valvotomisi, bugiinlerde baslangi¢ tedavi segenegi olarak diisiiniilmektedir. En az acik cerrahi
kadar giivenlidir ve regiirgitasyon ve residii stenoz acisindan daha diisiik insidansa sahiptir.
24,69.

Balon valvotomi endikasyonlar1 cerrahi endikasyonlari ile aynidir. Balon valvotominin
gelisinden sonra, agik cerrahi valvotomi sikligi oldukca azalmistir.

Balon valvotominin kolaylig1 ve etkinligi ve hastalar1 cerrahiden kurtarmasi gostermektedir
ki, ileride daha erken ve basing farklar1 daha diisiikken miidahale yapilabilir. Balon valvotomi
cerrahi sonrasina ertelendiginde, su akilda tutulmalidir ki, aort kapak stenozu nedeniyle
miidahaleye ihtiya¢ duyan herhangi bir gen¢ hasta, kaginilmaz olarak ileri bir tarihte kapak
replasmanina ihtiya¢ duyacaktir. ( Presbitero ve Somerville, 1982 ) 70.

Bir kistim merkezler Ross’ un ilk kez 1967 yilinda tanimladig1 prosediire donmektedirler. (
Gerosa, 1991 ) 71. Bu operasyonda, aort kapag1 ve kokii tamamen ¢ikarilir ve pulmoner kdk
aort pozisyonuna getirilir. Koroner arterler pulmoner otogreft icine implante edilir. (
Somerville ve Ross, 1982 ) 72.Sag ventrikiil ¢ikis traktinin devamliligi pulmoner homogreft
ile saglanir. Bu prosediiriin cocuk ve gencler icin avantajlari, otogreft gelistigi i¢in, hastalarin
antikoagiilan tedaviye ihtiya¢g duymamalaridir. Pulmoner homogreftler zamanla replasmana

ihtiya¢ duyarlar ama bu daha az risk tasiyan daha kiiciik bir prosediirdiir.
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2.A.8.4.CERRAHI YONTEMLER:

1.Balon valviiloplastinin basarisiz oldugu veya uygulanamadig hasta siit cocuklarinda ,kapali
aortik valvotomi yapilabilir.Bu girisimin cerrahi mortalitesi disiiktiir. 73.

2.Kritik aort darlig1 olan yenidoganlarin prognozu koétiidiir.Bu hastalarda Norwood girisimi
uygulanabilir.Ana pulmoner arter transekte edilir.Distal pulmoner arter yama ile
kapatilir.Cikan aortada aortik ark boyunca duktus diizeyine kadar uzanan insizyon
yapilir.Duktus ligasyonu yapilir.Pulmoner kan akiminin tek kaynagi olarak sag subklavian
arter ve sag pulmoner arter arasina modifiye sag Blalock —Taussig sant1 olusturulur. 73.
3.Aort kapak darlig1 i¢in su girisimler uygulanabilir: Aort kapagina komissiirotomi, aort kapak
replasmani veya Ross girisimi

a.Baskin olan lezyon darliksa genellikle aort kapagina komssiirotomi denenir.Aort duvarinin
Imm i¢inden kesilerek yapisik komissiirler ayrilir. 74.

b.Baskin lezyon aort yetersizligi ise aort kapak replasmani gerekebilir.Kapak replasmani
;mekanik prostetik kapak veya homogreft kullanilarak yapilir.Mekanik kapagin avantaji
dayanikliligidir,ancak kapakta trombiis olusumu ve beraberinde embolizasyon riski vardir.Bu
risk nedeniyle varfarin tedavisi gerekir ve kanama riski mevcuttur.Diigiik tromboembolizm
insidans1 homogreftlerin avantajidir.Fakat bir veya iki dekat i¢inde bozulma goriiliir. 74.
c.Pulmoner kok otogreftlerinde ( 6rn.Ross girisimi) 72. otolog pulmoner kapak aort kapaginin
yerini alir,aort veya pulmoner bir allogreft ise pulmoner kapagin yerine yerlestirilir.Ross
girisimi koroner arter implantasyonu da gerektirdiginden basit aort kapak replasmanindan
daha komplekstir,ancak secilmis hastalarda diisiik mortalite riskiyle uygulanabilir.Pulmoner
kapak otogreftlerinin avantaji ,kanitlanmis uzun siireli dayanikliligidir, antikoagulasyon
gerektirmez, alict reaksiyonlarindan etkilenmez. Ross girisiminde, pulmoner kapak ve sag
ventrikiil kasinin kii¢ciik bir rimi ve komsu pulmoner arter ¢ikarilir. Koroner arterler
cevresindeki aort dokusu butonlar1 birakilarak aort kapagi ve komsu aorta ¢ikarilir.Pulmoner
otogreft aortik anuliise ve distal aortaya dikilir ve koroner arterlerde pulmoner arterde
olusturulan agikliklara dikilir. Pulmoner kapak yerine aortik veya pulmoner allogreft

yerlestirilebilir. 72,74.

2 .A.9.HASTA YONETIMI:

Konjestif kalp yetersizligi gelismis kritik hasta yenidoganlarda cerrahi veya balon
valviiloplasti 6ncesi hizli inotropik ajanlarla (genellikle dopamin) ve diiiretiklerle konjestif

kalp yetersizligi tedavi edilir, intravenéz PGE]1 infiizyonu ile duktus tekrar agilir, hastanin
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durumu dengelenmeye calisilir. Mekanik ventilasyon yararli olabilir. Kritik aort darlikli,
konjestif kalp yetersizligi gelismis yenidoganlar ve kiigiik siit ¢cocuklarinda acil olarak balon
valviiloplasti veya cerrahi gerekir.64,65,75.

Hafif orta darlikli asemptomatik ¢ocuklara 1-2 yillik aralarla ,agir darlig1 olanlara ise daha sik
aralarla Doppler ekokardiyografik degerlendirmesi yapilir.Ciinkii her siddetteki aort darligi
zamanla kotiilesme egilimindedir. 64,65.

Ortalama Doppler gradyenti 30mmhg’dan veya pik gradyenti 50 mmhg dan yiiksek olan
asemptomatik cocuklar, sporla aktif olarak ilgileneceklerse veya hamilelik s6z konusuysa
egzersiz stres testi yapilmalidir. 64.

Birgok merkezde semptomatik yenidogan tedavisinde ilk basamak olarak perkiitan balon
valviiloplastisi tercih edilmektedir. Bu girisim ayni zamanda 1 yasindan biiylik ¢ocuklar igin
ilk girisimsel yontemdir. 75.

Aort balon valviiloplastisi sonuglar1 gelecek vaadetse de, pulmoner darliktaki sonuglar kadar
yiiz giildiiriicii degildir. Bir¢ok ciddi komplikasyon (6nemli hemoraji, femoral arter nabiz
kaybi, aort kapak yirtilmasi, mitral kapak veya sol ventrikiil perforasyonu)
olusabilir.Subaortik darlik i¢in balon girisim etkili degildir. 64,65,76,77.

Darligin tipine ve siddetine bakilmaksizin, agiz hijyeninin saglanmasi ve bakteriyel
endokardite kars1 profilaktik antibiyotik kullanilmasi aort darlikli hastalarda 6zellikle 6nemli
unsurlardir. 64,65.

Hafif aort darlifinda aktivite kisitlamas1 gerekmez. Orta aort darlif1 olan hastalara ytliksek
dinamik veya statik yarismali sporlar kisitlanir. Agir aort darlig1 hastalarina yarismali sporlar

i¢in izin verilmez. 64.

2.B.VALVULER PULMONER STENOZ:

2.B.1.INSIDANS VE ETYOLOJi:

Pulmoner valviiler stenoz un gercek insidansi ilk tanindigi yillarda tam olarak bilinememesine
karsin, giinlimiizde tiim konjenital kalp anomalileri iginde prevalansinin %10 a kadar
ulastig1 gosterilmistir.78. Pulmoner valviiler stenoz ilk kez 1761 yilinda John Baptist

Morgagni tarafindan tanimlanmistir.79.
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1951 yilinda Abrahams ve Wood tarafindan yapilan bir calismada 689 hasta iginde
insidans1 %11.6 olarak gosterilmigstir. 80.1954 yilinda ise Cambell yaptigi ¢calismayla 1130
hastanin 113 {inde (%10) valviiler pulmoner stenoz tanisi koymustur. Cinsiyetler arasinda
insidansta bir fark saptanmamis, ancak mevsimsel dogum paternlerinde belirgin fark
goriilmiistiir. 81. 1962 de Cambell de valviiler pulmoner stenozlu erkek bebeklerin en ¢ok
temmuz ve eyliil aylar aylar arasinda dogdugunu, kiz bebeklerin ise ocak ve mart aylari
arasinda dogdugunu gostermistir. 82.1972 de Ontario ° da Rose ve arkadaslarinin yaptigi
genis kapsamli bir ¢alismada pulmoner stenozun sik goriildiigli dogum zamaninin erkekler
icin sonbahar , kizlar icinse ilkbahar oldugu bildirilmistir. 83.

Etyoloji aragtirmalarinda ,valviiler pulmoner stenoz olusumunda ve ¢esitli formlarinda genetik
temelin olup olmadig1 sorusu uzunca tartisilmis ve Mc Keown 1953 deki ¢aligmasinda genetik
gecis olmadigmi savunmus ,fakat sonraki arastirmacilar ailevi etkiyi destekleyen giliclii
bulgulardan s6z etmislerdir. 84.Lamy 1957 de yaptigi calismada rekiirensi %4 olarak
saptamig, Cambell 1962’ de bir ¢alisma yapmis ve 125 hastanin toplam 282 kardesi arasinda
6 pulmoner stenoza rastlamis ve rekiirensi %2.1 olarak gostermistir. 85,82. Fabricius ise
rekiirensi %4 olarak bulmugtur. 86.Cambell serilerini Lamy’ ninkilerle bir araya getirmis ve
aileler arasinda ortaya ¢ikan insidensi %2 olarak belirtmistir.1972 yilinda Nora ve Spangler
de hastalarin kardeslerinde pulmoner stenoz insidensini yiikselmis olarak saptamistir. 87.
1963°de, Fournier ve arkadaslarinin rapor ettigi bir ailede pulmoner stenozun 5 kiz kardesten
4’ inde nefrotik sendroma eslik ettigi goriilmiistiir. 88.

1975’de Baekgaard Laursen ve Klinge pulmoner stenozun trizomi 18, Marchesani’s ve
Kardiofasial sendromlarin da bir parcast olduguna dikkat ¢ekmistir. 89. Lindle 1973 de ilk
olarak familyal displastik pulmoner kapagin ortaya ¢iktig1 Ullrich- Noonan sendromu ile
pulmoner stenoz arasindaki yakin iliskiyi gostermistir. 90.

Pulmoner arter stenozunu etkileyen spesifik ajanlar oldugu  kanitlara dayali olarak
gosterilmistir. Ornegin, rubella viriis ile infekte olmak pulmoner arter stenozuna yol
acmaktadir. 91,92,93.Periferik pulmoner arteriyel stenoz ,‘William’s sendromunun  bir
parcasi olan supravalvuler aortik stenozla beraber ortaya ¢ikabilir. 94,95. 1963de Gay ,1965
de McCue ve 1973 Roberts ve Moes tarafindan familyal baglantinin rapor edilmesinden beri

arteriyel stenozun genetik temeli oldugu bilgisi diglanamamaktadir. 96,97,98.
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2.B.2.ANATOMI :

2.B.2.1.PULMONER VALVULER STENOZ:

Pulmoner stenozun en sik sebebi, kapak seviyesindeki darliklardir.Stenozdan sorumlu
mekanizmayi iyi anlayabilmek icin Oncelikle normal kapak anatomisi anlagilmalidir.

Ostium trunci pulmonalis conus arteriosus’un tepesinde yerlesim gostermektedir.Bu delik
yuvarlak sekilli olup,yaklagik 3cm c¢apindadir. Valva trunci pulmonalis olusumu
kapatmaktadir.

Valva trunci pulmonalis ; valvula semilunaris anterior, valvula semilunaris dextra ve valvula
semilunaris sinistra olmak iizere ii¢ adet kapak¢iktan olusur. Kapakciklardan valvula
semilunaris dextra ve sinistra ,trunci pulmonalisin arka tarafinda, valvula semilunaris anterior
ise Oniinde yerlesim gosterir. Kapakg¢iklarin konveks kenarlari anulus fibrosus dexter’e
tutunur. Serbest kenarlar1 ise damar bosluguna dogru yonelmistir. Serbest kenarlarin ortasinda
noduli valvularum semilunarium (Corpora Morgagni Arantii) denilen kabartilar bulunur. Her
kapake¢ikta iki tane olmak iizere nodiil ile damar duvari arasinda kalan serbest kenarlara
lunulae valvularum semilunarium adi verilir. Kapakgiklar ve damar duvari arasinda goriilen

genislemeye sinus trunci pulmonalis denir. 99.
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PRI 225 R SaECe oo AT,

Sinotubiiler bileskedeki distal yapigmalar Anatomik
_ - bileske

Infundibuluma proksimal yapismalar

Resim 9: Normal yapidaki pulmoner ¢ikim yolu acilmis ve pulmoner kapak leafletleri

uzaklagtirilarak tiim genisligi gosterilmek istenmistir.Bu disseksiyon her bir leafletin
sinotubtiler bileskede  distale, muskiiler infundibulumda ise proksimale baglandigini

gostermektedir. 78.
Kapak stenozunun mekanigini bu anotomik ve fonksiyonel diizen 15181 altinda incelendiginde

orfisi daraltan anomalinin, komsu kapakeiklarin karsilikli bolgelerindeki fiizyon oldugu

goriilmektedir.

33



Resim 10: Bu hafif stenotik pulmoner kapak ,pulmoner trunkusun uzaklastirilmas: ile
gosterilmis ve arteryel taraftan fotograflanmistir.Yaprakciklarin appozisyon zonlar1 periferik
yapisma noktalarindan (yildizlar)  kapak orifisinin (kirmizi oklar) merkezine dogru

kaynagmaktadir. 78.
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Resim 11: Bu kritik stenotik kapakta ,valvar kubbe belirgindir,bu kaynasmis appozisyon

zonlarinin sadece kapagin kenarinda oldugunun kanitidir. 100.

Yenidoganin agir stenozu gibi ¢ok daha ciddi stenoz durumlarinda karsilikli kenarlar
boyunca flizyon neredeyse kapak santraline kadar uzanir, sonucta toplu igne basi kadar bir
aciklik kalir.

Pulmoner stenozlu hastalarin otopsilerinde bikiispit kapak orani %20 olarak rapor edilmistir.
%10-15 gibi oranda oldukga kalinlagmis yaprakeiklara (displastik kapak ) rastlanmaktadir.
1969 da ,Koretzky ilk defa kapakgiklarin kendi i¢inde kalinlagarak mukoid bir hal aldigt
displastik kapaktan s6z etmistir.101. Ullrich -Noonan senromlu hastalarin biiyiik bir kisminda
bu yapida pulmoner stenoz bulunmaktadir. 102.

Pulmoner valvuler stenoz un basit bir lezyon oldugu diisiiniilmektedir ,ancak tamamen izole
olmasi nadir goriilen bir durumdur.Sag ventrikiil duvar hipertrofisi ile birlikteligi ¢cok siktir.
100.

35



1968 yilinda Franciosi ve Blanc tarafindan yapilan bir ¢alismada koroner arter hastaliginin
bulunmadig1 bir durumda sag ventrikiilde subendokardiyal infarktiis alanlar1 saptamislardir.
103. Ayrica Rowe 1978 de klinik kanitlara dayandirarak yaptigi ¢alismasinda bu tarz bir sag
ventrikiil iskemisinin daha Onceleri zannedilenden daha sik oldugunu ortaya koymustur.
104,105.Harinck ve arkadaslar1 sol ventrikiiler miyokardiyal hipertrofiyi pulmoner stenozlu
hastalarinin yarisindan fazlasinda saptarken ,Becu 1976 yilindaki ¢aligmasinda 6 giin ile 9
yas arast hastalarinda miyokardiyal ve arteriyel duvarlarda c¢ok sayida bozulmus alan
oldugunu tanimlamigtir. Tiim bunlar sadece hemodinamik etkileri olan basit bir valvuler
lezyondan daha generalize etkileri olan bir hastaliga isaret eder. 106,107. Sag ventrikiil duvari
hipertrofiye ugradiginda ventriikiil kavitesi goreceli azalir. Bu sonuca intakt septumlu
pulmoner atrezide daha sik olarak rastlanir. Pulmoner stenozda ilk olarak 1879 da Finlay
tarafindan saptanan bu kombinasyon yakin zamanda da Williams (1963) ve Freed (1973)
tarafindan tanimlanmistir. 108,109,110.

Pulmoner stenoz, atrial septal defekt ve sag ventrikiiler hipertrofi kombinasyonuna 1951
yilinda Fransiz aragtirmacilar tarafindan Fallot trilojisi ismi verilmesi Onerilmistir. 111.
Campbell’in 1954 de pulmoner stenozlu O6lmiis olan hastalarindaki kardiyak sirozdan
bahsetmesine ragmen bu tip hepatik degisikliklere rastlamak gilinlimiizde muhtemel

bulunmamaktadir. 81.

2.B.2.2.INFINDUBULER PULMONER STENOZ:

Infindubuler pulmoner stenozun sebebi sag ventrikiiliin dis akim yolundaki muskiiler veya
fibroz obstriikksiyondur. Obstriiksiyon bolgesi pulmoner kapagin  hemen altinda ya da
ventikiilii enine iki ayr1 odaciga ayrran miiskiiler bantla sag ventrikiil orta boliimiinde
olabilir. 112.

Apikal ventrikiiler septal defektin oldugu ya da intakt bir ventrikiiler septumlu subpulmoner
infindibulumun daralmas1 ¢ok nadir goriilmektedir.100.1951 de Abrahams ve Wood un ve
1961 de Brock un yaptiklar: calismalarda %10 a varan bir insidensten sdzedilmesine ragmen
,yeni ¢alismalar bunun ¢ok daha az oldugunu gostermektedir. 80,113.1973 de Zaret ve Conti
,228 hasta arasinda sadece 3 vaka saptamislardir. Bircok olguda ,baslangicta bir VSD olup
sonra spontan olarak kapanmis olabilir. (Brock,1961;Gamble ve Nadas ,1965; Zaret ve Conti
,1973) 113,114,115.

Izole infindubuler stenozlu hastalarin hemodinamigi ve klinik belirtileri cogunlukla izole
valvuler stenozlu hastalarinkine benzemektedir. Obstriiksiyon orta dereceli ya da siddetli

oldugunda cerrahi gerekir. 100.
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Aortun sag koroner siniisiindeki bir anevrizma(Edwards ve Burchell,1957) ve de ¢ok daha az
siklikla ~ timorler de  subvalvuler sag  ventrikiill  obstrilksiyonuna  sebep

olabilirler.(Simcha,1971) 116,117.

2.B.2.3.PULMONER ARTER DARLIGI:

Pulmoner arter dallarindaki darliklar siklikla Fallot tetralojisi ya da komplet transpozisyon
gibi kompleks malformasyonlarla iligkilidir. Pulmoner valvuler darlik ,ASD, VSD veya
duktus arteriosus agiklig1 gibi daha az komplike lezyonlarla da beraberlik gosterebilir. 100.
Bu lezyonlar 1958 de Smith ,1963 te de Franch ve Gay tarafindan detayli olarak klasifiye
edilmistir. Stenoz pulmoner trunkusu ve sag ve sol pulmoner arterleri igerir sekilde santral
veya major pulmoner arterlerin dallanma noktalarinda periferik olabilir. 118,119.Rowe 1972
yilinda bu hastalik progesinin pulmoner arterlerle sinirli kalmayip sistemik damarlar1 da
icerdigi Onermesini yapmis ve 1978 yilinda rapor edilmis vakalari 6zetlemis ve mediyal
elastik dokudaki bir anomaliyi intimal proliferasyonla birlikte olas1 sebep olarak gostermistir.
Bu 6nermeden yola ¢ikarak aslinda 6n planda ¢ikan aortun daraldigi ‘Macaroni sendromu’nda

pulmoner arterlerin de olaya dahil olmasi agiklanabilir. 120.

2.B.3.PATOGENEZ:

Kubbe seklini almig pulmoner stenoz artik intrauterin donemde ortaya ¢ikan bir durum olarak
degerlendirilmektedir. (Allan,1994) 121.Dogumdaki  ciddiyetin derecesi de aslinda
gestasyonel progesin derecesine baglidir. Periferik pulmoner arter darligi konjenital Rubella
sendromu sonucu ortaya cikabilmekte ya da Allagille’s veya William’s sendomlariin bir
pargasi olabilmektedir.122. Pulmoner trunkusun ana dallarindan birinin stgenoz ve hatta
kazanilmis atrezisi modifiye Blalock- Taussig sant girisimini izleyebilir. Bu muhtemelen

major bir pulmoner arter dalindaki stenozun en sik sebebidir.123.

2.B.4.PATOFIZYOLOJI:

Hemodinamik sonuglar pulmoner stenozun derecesine baglhdir. Ciddi stenozlarda sag
ventrikiiliin sistolik basinci sol ventrikiiliinkini asabilmektedir. Valvuler pulmoner stenozda
yiiksek basing pulmoner valvuler yaprakciklarin alt yiizeyinde olugmaktadir. 112.  Buna

karsin supravalvuler ya da periferik stenozlarda yiiksek basing sadece ventrikiil i¢inde
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karsilanmamakta pulmoner trunkus icinde de etkilerini gostermektedir. Degisik seviyedeki
birden fazla stenoz bu baglamda birden fazla sistolik basing gradyenti olusturacaktir. 100.
Boyle bir sag atriyal basing atriyal septumdaki bir agikliga ( atriyal septal defekt ya da patent
foramen ovale ) bagli olarak sagdan sola santa ve buna bagli siyanoza sebep olmaktadir.

Bir yenidoganda siddetli pulmoner stenoz ortaya ciktiginda ,belirgin olarak azalmis sag
ventrikiiler kompliyans bir patent foramen ovale araciligiyla sagdan sola sant olusumuna yol
acabilir ki bu durum kritik pulmoner stenoz olarak adlandirilir. 112.

Eger hipertrofik kardiomyopati ciddi ise hem sag hem de sol ventrikiil ¢ikim yollar
obstriiksiyonu gergeklesebilmektedir. Gergekten de Harinck 1977 yilinda yaptigi ¢aligmada

sol ventrikiil hipertrofisine ait morfolojik kanitlar1 hastalarinin yarisinda saptamistir. 106.

Teg. 2.9 (MH6.9 ikx

Resim 12:Pulmoner kapak stenozunun ekokarddiyografik goriintiisii. 100.

Ciddi pulmoner stenozun (ve ciddi sag ventrikiil hipertofisinin) sonucu olarak sag ventrikiilde
miyokardial enfarktiis meydana gelebilir. 103. Tipik olarak subendokardial enfarktiis goriiliir
ancak genis septal ve serbest duvar enfarktlarina da caligsmalarda rastlanmistir. 124. Thomas
tarafindan 1964 de bronsiyal arter kollateral dolasimindaki artis arastirilmigtir. Muhtemelen
bu durum zamanla gelisen bir adaptasyondur ¢ilinkii geng hastalarda normal say1 ve boyda

arterlere rastlanmistir. 125.
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Resim 13: Pulmoner kapak darliginda poststenotik pulmoner trunkus dilatasyonu. 100.

2.B.5. KLiNiK BULGULAR:

Hastalarin biiylik kismi, cocukluk caginda asemptomatiktir. Biiylime gelisme genellikle
normaldir. Bu duruma bir istisna Ullrich- Noonan sendromundaki pulmoner stenozdur. Bu
cocuklarin biiylime ve gelismeleri geridir ve tipik bir yliz goriiniimleri ve yapilar1 vardir.
Ullrich- Noonan sendromu olmayan pulmoner stenozlu ¢ocuklardaki tipik yiiz goriiniimii de
aragtirma konusu olmus ve Wood tarafindan 1962 de ‘ay ylizii ¢ tanimlamas1 yapilmistir.
Ancak bu yiiz seklinin patognomonik olmadigi anlagilmistir. 126.

Semptomlar ortaya ciktiginda genellikle ciddi stenozla iliskilidir. Hafif ve orta dereceli
pulmoner stenozu olan hastalar ¢ogunlukla hayatlar1 boyunca asemptomatik kalirlar. Ciddi
stenoz durumlarinda dahi semptomlarin ortaya ¢ikisi eriskin yaslar1 bulabilir. Ayrica
infantlarda kritik stenoz varliginda siyanoz siktir. 81. Diger semptomlar azalmis egzersiz
tolerans1 ve dispneyi igerir. Fallot tetralojisindeki gibi ¢dmelme ihtiyaci ¢ok nadirdir. Senkop
kardiak outputu artirma ¢abasinin sonucu olarak ya da aritmilerin bir sonucu olarak meydana
gelebilir. Iskemik natiirde bir gogiis agris1 biiyiik cocuklarda stk degildir ancak daha kiigiik
cocuklarda goriilebilir. Dispne ,senkop ve gogiis agrisi (siyanoz birlikteligi ile ) acil cerrahi

girisim endikasyonuna isaret eder. 100.
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Valvuler ve subvalvuler stenozun en dikkat g¢ekici fizik muayene bulgusu sternumun sol
kenarinda ve ikinci interkostal aralikta duyulan sistolik ejeksiyon iifiirlimiidiir. Hastaligin en
hafif sekli disinda ayn1 bolgede thrill hissedilebilir. 100.

Ufiiriim en belirgin fiziki bulgu olmasina ragmen sistemik muayene asil hastaligin gidisati
konusunda bize bilgi saglar. Santral siyanoz biiyiik ¢ocuk ve erigkin hastalarda oldukca
nadirdir. Goriildiigiinde ise hafiftir ve egzersiz durumlarinda ortaya c¢ikar. Juguler vendz
pulsasyon genellikle hafif ve orta dereceli stenozlarda normaldir. Eger stenoz ciddi ise
belirgin A dalgas1 ortaya ¢ikar. 112. Thrill pulmoner alana lokalizedir ve duyulan iifiirlimiin
tersine hicbir zaman boyuna yayilmaz. Birinci kalp sesi normaldir. ikinci kalp sesi hafif
stenozda gecikmis ve normal bir pulmoner komponent ile birlikte ¢iftlesmistir. Orta dereceli
pulmoner stenozda ise ikinci kalp sesi gecikmis ve kii¢iilmiis pulmoner komponent ile birlikte
gene ciftlesmistir.  100.Ciddi pulmoner stenozu olan yasli hastalarda doérdiincii bir sag kalp
sesi de duyulabilmektedir. 127. Valvuler pulmoner stenozda ciddi darlik disinda {ifiiriimiin
online gecen bir ejeksiyon kligi duyulabilmektedir. Boyle bir ejeksiyon sesi subvalvuler ya da
supravalvuler stenoz tiplerinde duyulmaz. 100.

Ufiiriimiin kendisi uzun ve ejeksiyon tipindedir. Solda ikinci odakta maksimum seviyede
duyulmasina ragmen infindubuler ve apikal stenozlarda zaman zaman dordiincii odak gibi
daha alt seviyelerde de duyulabilir. 128.

Supravalvuler stenoz diger formlarla benzer fizik muayene bulgularma sahiptir ancak
ejeksiyon kligi duyulmaz. Ikinci ses siklikla tamamen normaldir. Sistolik ejeksiyon iifiiriimii
genellikle sirtta ve axillada duyulur ya da bu alanda daha giiriiltiliidiir. 129. Pulmoner
trunkusta ya da sag ve sol pulmoner dallarin baslangic noktasinda siirli stenozlarda ise
iflirim devamli degildir. 130. Multiple periferik pulmoner arteriyel stenozlar farkli fizik
bulgular gosterirler. Bu vakalarda ikinci kalp sesinin pulmoner komponenti baskindir. 100.
Supravalvuler stenozlu hastalarda klinik bulgular bu anomali ile baglantili sistemik hastaliklar
ile (William’s sendromunun tipik yiliz gériiniimii gibi ) baglantilidir. Pulmoner stenozun bu
tipinden kuskulanildiginda sol taraf agirlikli obstriiksiyonla iliskili durumlar dikkatli bir
arastirma ve ayirici tan1 yontemleri gerektirmektedir. 100.

Trikiispit rejiirjitasyon ciddi pulmoner stenozun her tipinde komplikasyon olarak ortaya
¢ikabilir. Sternum sol kenarinda dordiincii ve besinci interkostal aralikta bir sistolik Gifiiriim de

duyulabilmektedir. 100.

40



2.B.6.TETKIiK VE TANIDA KULLANILAN YONTEMLER:

Kan biyokimyasi ve hematolojik degerler hastalarin biliyiik cogunlugunda normaldir.

Polistemi siyanozun ortaya ¢iktigi durumlarda saptanabilir.

2.B.6.1.GOGUS RONTGENOGRAMI:

Hastaligin en hafif seklinde kardiyak kontiir normaldir. Klasik olarak one ¢ikan goriintii

normal biiytikliikte bir kalp , belirgin pulmoner topuz ve genislemis sol pulmoner arterdir.

Resim 14: Belirgin pulmoner topuzu ve genislemis sol pulmoner arter goriintiisii ile tipik bir

gogus rontgenogrami. 100.

Bu goriintliye stenozun tiim derecelerinde rastlanabilmektedir. Pulmoner konusun
genislemesi nadirdir ve varliginda infindubuler ,apikal ya da supravalvuler stenoz ihtimali
artar. Tim stenoz tiplerinde lateral akciger filminde sag ventrikiil genislemesi tespit
edilebilir.Pulmoner oligemi (pulmoner damarlanmanin normalden az olmasi) intraatriyal bir
kominikasyon yolu ile sagdan sola bir sant durumunda veya ventrikiiler septal defekt
varliginda saptanabilir. Subvalvuler ya da supravalvuler stenoza 6zgili spesifik bir goriintii

yoktur.128.
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2.B.6.2.ELEKTROKARDiIYOGRAFI:

Elektrokardiografinin (EKG) pulmoner stenozun ciddiyetini yansittifina gecmis yillarda
inanilmasina ragmen EKG stenozun yeri hakkinda bilgi vermemektedir.131,132,133.
Subvalvuler stenozu valvulerden ya da supravalvulerden ayirt etmek miimkiin olmamaktadir.
Hafif stenozlu hastalarin %40-50 sinde normal bir trase bulunmaktadir. Siklikla tek
anormallik ortalama frontal QRS aksiin sag tarafa hafif kaymasidir. Orta dereceli bir
stenozda normal bir elektrokardiyogram nadirdir ve vakalarin sadece %10 nunda bulunur.
Orta dereceli bir obstriiksiyonda sag atriyal veya ventrikiiler hipertrofi bulgular1 farkedilebilir.
134. Orta dereceli stenozda ortalama QRS akst +90 ve +130 derece arasinda olma
egilimindedir. Sag prekordial derivasyonlarda rR’ veya RS kompleksi 4:1 oranindan daha
fazla ve 20 mm den daha diisiik bir R dalgas1 kaydedilir.

Ciddi stenozda asla normal bir trase olmaz. P dalgalar1 siklikla sag atriyal hipertrofiyi gosterir.
Ortalama frontal QRS aks1 +110 ve +150 derece arasindadir. Sag taraf derivasyonlarinda
oldugu gibi solda da R:S orani tersine donmiistiir. R dalgas1 V1 de vakalarin {igte ikisinde 28-
30 mm yi agmistir ve vakalarin yaklasik yarisinda QR kompleksi goriiliir.

Uzun R dalgalar1 anterior gégiis derivasyonlar1 boyunca V4 ya da V5 e daha nadir olarak V6
ya kadar yayilabilir. T dalgasi hemen hemen her zaman ORS kompleksinin tersi yonde
kaydedilir. 100.

2 ve 20 yas arasi ciddi pulmoner stenozlu hastalarda EKG de zayif bir R dalgas1 varliginda
V4R ve V1 deki R dalgasi uzunlugu ile sag ventrikiil sistolik basinci arasinda bir korelasyon
vardir. 134,135.Rdalgasinin milimetre cinsinden 5 ile carpilmasi sag ventrikiil basincini
tahmini olarak vermektedir. Nadir anormallikler ise komplet sag dal blogudur. Ullrich-
Noonan sendromunda QRS aks1 superiora yonelmistir. Bazi bireylerde EKGde yagsla birlikte

artan bir sag ventrikiil hipertrofisi vardir. 100.

2.B.6.3.EKOKARDiYOGRAFI:

Hafif pulmoner stenoz varliginda cross-sectional ve M-mode tekniklerinin her ikisi ile de
normal bir goriintii elde edilebilir. Kapak kalinlasmis ve kubbe seklini almigsa ,bu normal
olamayan goriintii cross-sectional inceleme ile farkedilebilir. Kapak displastik ise kalinlastigi

ve yapraklarinin immobilizasyonu daralmis sinutubuler junction ile birlikte goriilebilir. 100.
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2 boyutlu ekokardiyografi sag ventrikiil biiyiikligiinii ,fonksiyonunu ve pulmoner kapak
anotomisini arastirmada c¢ok kullanislidir. Cogunlukla kullanilan goriintiiler standart ve
yiiksek parasternal kisa eksen ve subkostal sagital goriintiidiir. 136.Dar olan kapak tam olarak
acillamaz ve karakteristik olarak 2B goriintiide kalinlagsma ve sistolik kubbelesme goriiliir.
Poststenotik dilatasyon ana pulmoner arter ve dallarinda viziielize edilebilir.

M-mod kayitlart pulmoner kapagin iizerinde siklikla biiyilk A dalga goriintiisii verirler.
Ventrikiiler —kavite ve trikiispit kapak da kolayca degerlendirilebilir.Kontrast
ekokardioyogramlar atriyal ya da ventrikiiler seviyedeki bir sagdan sola san1 tespit edebilirler.
Klasik valvuler stenozu displastik pulmoner kapaktan ayirt etmede 2 boyutlu ekokardiyografi
oldukea kullanighidir.

Parasternal kisa eksen goriintii trikiispit pulmoner kapagi en iyi gosterir. Pulmoner kapagin
yaprakg¢iklarinin morfoloji ve mobilitesi parasternal uzun ve kisa eksenin kombine edilmesi

ile degerlendirilir.
2.B.6.4.DOPPLER EKOKARDIYOGRAFi:

Doppler yontemi tiirbiilan bir akimin kapaga dogru geldigini gosterebilmektedir. Continuous-
wave Ol¢limleri ile gradiyentler ve kapak alani aort darliginda oldugu gibi Bernoulli ve

devamlilik formiilleri ile 6lgiilebilir

Jet akimin pik hizi (Vmax) araciligi ile ve Vmax® x 4 formiilii ile trans valvuler gradiyent
Olciiliir. Bu teknik birgok 0zellesmis merkezde kullanilmakta ve valvuler stenoza rahatlikla

uyarlanmaktadir. 137.
2.B.6.5.MANYETIiK REZONANS GORUNTULEME:

Manyetik rezonans goriintiilemede son yillarda ortaya c¢ikan yenilikler kisa zamanlarda,
hareketli organlarin goriintiilenmesini saglamistir. Eskiden sadece ana vaskiiler yapilarin
proksimal segmentleri diisiik rezoliisyonla goriintiilenebilirken, simdi kontrastli ¢ekimlerle
beraber tim pulmoner vaskiiler arteriyal anatomi distal segmentlerine kadar
goriintiilenebilmekte ve yiiksek rezollisyonlu ii¢ boyutlu gorintiler elde edilmektedir.
Manyetik rezonans goriintiileme cogu kez gerekli olmamakla birlikte pulmoner arteriyel
dallardaki stenozlarda ekokardiyografiye birinci ve ikinci jenerasyon dallar1 da gdstermesi

nedeniyle iistiinliik saglamaktadir. Ancak distal yerlesimli kiigiik damarlarin incelenemesinde
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kateter anjiografi halen altin standart gorilintiileme yontemi olarak yerini korumaktadir.

60,100.

2.B.6.6. KARDIiYAK KATETERIZASYON:

Supravalvuler stenoz disindaki tiim tiplerde normal bir pulmoner arteriyel basin¢ varliginda
sag ventrikiil basincinin artmasi tipik bulgudur. Supravalvuler stenoz varliginda sag ventrikiil
ve proksimal pulmoner arter basinglari artmistir. Sadece stenoz veya multipl stenozlarin

distaline kateter ile gecildiginde basingta diisiis s6z konusu olur. 100.

Kataterin geri ¢ekilmesi sirasinda elde edilen basing traseleri ile stenoz seviyesi belirlenebilir.
Supravalvuler stenoz varliginda, pulmoner kapak oOncesinde bile basing yiikselmis
bulunabilir.Valviiler stenoz varliginda ise, sistolik basincin ¢ok yiiksek seviyelere ¢iktigi ve
diastolik basincin ise sag ventrikiildeki basinca diistiigli asir1 basing farkliliklart olusur.
Subvalviiler stenoz varliginda ise, sistolik basimncin sag ventrikiil basincinin yiiksek
seviyelerine ¢ikmasindan once diastolik basincin sag ventrikiil basing seviyelerine diistiigii

goriiliir. 100.

Sag ventrikiildeki hipertansiyonun siddeti, durumun ciddiyetinin en Onemli belirtegidir.
Stenoz seviyesinin proksimalindeki 60 mmHg ve altindaki sistolik basing degerlerinde hafif
stenozdan bahsedilebilir. Orta dereceli stenoz varliginda bu deger 100 mmHg’ya kadar

c¢ikabilir. Bu seviyenin iistiindeki degerler ciddi stenoza isaret eder.

2.B.6.7.ANJIOKARDIOGRAFI:

Sag anterior oblik projeksiyonda yapilan sag ventrikiiler anjiografi apikal trabekiiler
komponentteki obstriiksiiyonu gosterecektir (iki ¢ember sag ventrikiil goriiniimii). Pulmoner
¢ikis trakt1 ile pulmoner arterleri birlikte en iyi gosteren projeksiyon 45° kranial agilandirilmis
anteroposterior projeksiyondur. Bu projeksiyonla birlikte elde edilen lateral projeksiyonda
tiim Onemli yapilarin iyi goriintiileri elde edilir. Bu sayede kubbelesmis stenozu displastik
valvden ayirtetmek miimkiin olabilir. Ayrica sise sekilli sinuslerin kum saati varyanti da bu
sekilde taninabilir.

Sol kalp kateterizasyonlari, ventrikiiler septal defekt veya sol taraf obstriiksiyon varliginda

endikedir ve uzun aks oblik projeksiyon en yararl projeksiyondur. 100.
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2.B.7.AYIRICI TANI:

Kiiciik yas ¢ocuklarda hafif pulmoner stenozla atriyal septal defektin ayirimi zor olabilir.
Ufiiriim tipi ve elektrokardiyografik goriintii siklikla benzerdir. ikinci kalp sesinin normal
solunum varyasyonu ejeksiyon kligi ile birlikte pulmoner stenoza isaret edebilir. Siyanotik
hastalarda tetralojiden ayirim gerektirir ve genellikle cross-sectional ekokardiyografi ihtiyaci
dogar. Siit cocuklarindaki ¢omelme varliginda tetraloji izole pulmoner stenozdan daha
olasidir. 100.

Pulmoner stenoz kalbin striiktiirel olarak normal oldugu fakat iifiirtimiin duyuldugu durumlari
taklit edebilir. Pulmoner trunkusun idyopatik dilatasyonundaki duyulan iifiiriime sistolik
kligin eslik etmesi ve radyolojik olarak pulmoner topuzun belirginlesmesi belki de ayirict
tanidaki en zor durumdur. Pectus excavatuma eslik eden {ifiiriimler sag ventrikiiler
hipertrofiyi ya da anormal bir pulmoner kapagi diistindiirebilir. Ancak kalp sesleri ve EKG ile
ekokardiyografi normaldir. 100.

Sag ventrikiil ¢ikim yolundaki obstriiksiyon glukojen depo hastaligi gibi sistemik
hastaliklarda da goriilebilir. Karsinoid sendrom pulmoner stenoz ile birlikte goriilebilir ancak
cocuklarda nadirdir. Ayn1 zamanda sag ventrikiil miksomalar1 gibi izole kardiyak tiimorler de

suglanmaktadir. 117,138.

2.B.8.PROGNOZ:

Pulmoner stenozun morbitide ve mortalitesi genel olarak sag ventrikiil ¢ikim yolu
obstriiksiyonunun ciddiyetine baglidir. Sag ventrikiil basinct 60 mmHg dan daha diisiik olan
hafif ve orta dereceli pulmoner stenozu olan hastalar semptom olmadan hayatlarim
siirdiirebilirler. Bakteriyel endokardit riskinden ayr1 olarak erken yasta 6liim bu hastalarda
beklenmez. Ciddi sekilde etkilenmis vakalar artmis sistemik arteriyel basinci asmis bir sag
ventrikiil basinci ile erken yasta 0liim riski tasirlar. Yasamin ilk yillarinda semptomlari olan
hastalar (konjestif kardiyak yetmezlik ya da paroksismal dispneik epizodlar1 olan ) en riskli
gruptur. 104. Infantlarda ve kiiciik ¢ocuklarda stenozun ciddiyetini saptamak cok kolay
degildir. 80 mmHg altindaki sag ventikiil basinglar1 ile yasamin ilk 2 yilinda kardiyak
yetmezlik gelisir. Ve bu degerler daha biiyiik kardiyak yetmezlikli ¢ocuklarinkinden daha
diisiiktiir. 139. Siyanoz da infant donemde manometrik olarak daha az ciddi stenozlarda

ortaya c¢ikan bir bulgu olabilir .
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Pulmoner stenozun birgok olguda statik bir seyir seyretmemesi derecesinin
degerlendirilmesini zor kilmaktadir. Kardiyak kateterizasyon kullanilarak 1977 yilinda
yapilan United States Natural History isimli c¢alisma gostermistir ki, hastalarin biiytik
cogunlugunda sag ventrikiilden pulmoner arterlere olan sistolik gradiyent stabil kalmakla
birlikte %14iinde belirgin bir artig ,ve gene %14 iinde belirgin bir diisiis goriilmiistiir. Hafif
pulmoner stenozlu bir hastanin ciddi pulmoner stenoza ilerleyecegini sdylemek zordur. Orta
dereceli pulmoner stenozlularin %10’luk bir kisminda bdyle bir progresyondan bahsedilebilir.
Gorlilmiistiir ki stenozun derecesindeki en dramatik artiglar baslangic arastirilmasi 2 yasin
altinda yapilan ¢ocuklarda olmustur. Ancak genel olarak,12 yasindan dnce stenoz derecesinde
degisiklikler goriilmiistiir 139.

Pulmoner arteriyel stenozlu hastalarda infant donemde o6liimler goriilebilmekle birlikte ¢cogu

etkilenmis hasta adolesan doneme kadar sorunsuz yasamaktadir.

2.B.9.HASTA YONETIMI:

Pediyatrik kardiyologun baslangictaki en Onemli gorevi obstriikksiyonun ciddiyetini ve
progresini tayin etmektir. Mekanik rahatlatma karar1 ¢ikim yolunun gradiyenlerindeki ciddi
artislar gerceklestiginde verilebilir. Kardiyak kateterizasyon esnasinda yapilabilen balon
valvuloplasti cerrahi endikasyonu daha dikkatli koymamiz gerekliligini ortaya ¢ikarmistir.
Yukarida da tartisildigr lizere 12 yasindan dnce ciddi degisiklikler goriilebilir ve bu anlamda
hastalarin  dikkatli izlemi onemlidir. Kardiyak Kkateterizasyonun ya da tekrar
kateterizasyonun zamanlamasi non invaziv arastirmalarin sonuglarina dayandirilmalidir.
Hipoksik spell ,angina ,konjestif kardiyak yetmezlik bulgular1 ya da kardiyomegalinin ortaya
¢ikmasi medikal yaklagimin yeterince uzun zamandir devam ettirildiginin gostergesidir. Artan
sag ventrikiiler hipertrofinin elektrokardiyografik ya da ekokardiyografik ispati da belirli
hasta grubunu ciddi kategoriye sokar ve bu grupta da cerrahi girisim geciktirilmemelidir. 100.
Medikal tedavi konjestif kalp yetmezligi durumlarinda gegici bir tedavi yontemidir . Benzer
sekilde E tipi prostaglandinler siyanozu olan ve ductus aortaya bagimli yenidoganlarda
mevcut durumu iyilestirebilir. Konjenital kalp hastaligindan siiphenilen her siyanotik
yenidoganda  prostaglandin Onerilmektedir. Kesin olmayan medikal yaklasimdaki tek

endikasyon inoperabilitedir. Bu durum multiple periferik stenoza eslik eden supravalvuler
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stenoz ile simirlandirilmistir Bu hastalarda sadece destek  tedavi giivenli bir sekilde
Onerilebilir ancak balon valvuloplastinin rolii arastrilmaktadir. 100.

Infektif endokardit pulmoner stenozun nadir komplikasyonlarindan biridir. Rutin proflaksi
endikasyonu tiim hastalarin hayatlar1 boyunca stenozun yeri ve derecesinden bagimsiz olarak

gereklidir. 140.

2.B.9.1.BALON VALVULOPLASTI:

Balon valvuloplasti, periferik ve koroner arterlerdeki obstriiktif lezyonlarin dilatasyonunun
gelismis seklidir. Pulmoner valvuler stenozcdaki kullanim yerine 1982 yilinda Kan ve
arkadaslar1 Johns Hopkins Hastanesinde Baltimore da ; periferik stenozlarda ise 1983 yilinda
Lock Minneapoliste 6n ayak olmuslardir. 141,142.

Valvuloplasti ,bir anjioplasti kateterini kilavuz tel iizerinden pulmoner kapak orifisine
ilerletme teknigine dayanir.Balon hizlica sisirilir ve radyolojik kontrol esliginde sondiiriiliir.
Cogunlukla ilk sisirme sonuca ulagmamizi saglamakla birlikte bu dongii 3 kez tekrarlanir.
100.

Arteriyel basing elektrokardiografi ile birlikte prosediir boyunca kaydedilmelidir. Aritmik ve
hemodinamik komplikasyonlarin gegici oldugu c¢aligmalarla gosterilmistir. 143,144. Balon
valvuloplastinin ciddi komplikasyonlart nadir olmasina ragmen boyle bir islemin deneyimli
kisilerce ve gelismis merkezlerce yapilmasi onerilmektedir.

Kisa ve orta vade sonuglari gostermistir ki balon valvuloplasti izole valvuler pulmoner
stenozda baslangi¢ tedavisi olarak secilmelidir. Valvuloplastiyi takiben 6liim orani oldukga
diisiiktiir. 141,143,144,145,146,147.Bu konuyla ilgili 1990 yilinda United Kingdom’ dan
valvuloplasti uygulanmis 258 hastadan 3 6liim rapor edilmistir. 148.Mortalitenin yasamin ilk
ayinda bu prosediire ihtiyag duyan hastalar arasina yogunlastigi goriilmiistlir. Daha biiyiik
hastalarda komplikasyon sik degildir ve gecicidir. (Valvuloplasty and Angioplasty of
Congenital Anomalies’VACA’ raporlar1 ,Stanger ,1990). VACA serilerinde 822 hasta rapor
edilmistir ve sistolik akim gradyenlerinde 71 +\- 33 mmHg dan 28 +\- 21 mmHg ya diisen
hemodinamik iyilesme goriilmiistiir. Pulmoner valvuloplastinin displastik kapakli hastalarda
efektivitesinin diisiik oldugu saptanmistir. 149. Basarisizlik sebepleri cogunlukla teknik ya
da anatomik olabilir. 150.1 yasindan biiylik ve 2 yas alt1 ¢ocuklar i¢in prosediir sonrasi
taburculuk stiresi diger kateterizasyonlarda oldugu gibi genellikle ertesi giindiir. Su ana kadar

caligmalar pulmoner rejiirjitasyona yonelik kanit bulmamistir.
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Balon valvuloplasti i¢in hemodinamik endikasyonlar ¢ok acik degildir. Bu durum cerrahi
girisim i¢in de boyledir.

Kritik pulmoner stenozlu yenidoganlara uygulanmis olan valvuloplasti sonrasi basar1 orani
%A45- 95 arast saptanmistir. 151,152,153.Yenidogan da bu islemi basarisiz kilabilen iki
onemli neden vardir. Birincisi kritik derecede daralmis olan pulmoner kapakta balonun
pozisyonunu saglamaktaki zorluk ve ikincisi ise siklikla eslik eden trikiispit stenozu ve
pulmoner anuler displazisidir. Neonatal valvuloplasinin komplikasyonlar1 retroperitoneal

hematom ,iliofemoral vendz okliizyon ,sag ventrikiil riiptiirii ve 6liimdiir.

Pulmoner balon valvuloplastinin uzun donem sonuglari ¢ok iyidir Gradyentlerdeki en 6nemli
diisiisler 1 yillik postvalvuloplastilerde goriilmiistiir. Sag ventrikiil ¢ikim yolu gradyenleri
valvuloplasti sonrasi 6 yillik izlemde stabil seyretmistir. 154,155,156,157,158,159.

1995°de Rocchini ve arkadaglarinin ¢alismasinda, sag ventrikiil ¢ikim yolu gradiyentleri

(RVOT)valvuloplasti sonras1 hizlica diismiis ve sonraki 6 yil boyunca stabil kalmistir. 137.

2.B.9.2.CERRAHI GIRiSIM :

Balon valvuloplasti pulmoner valvuler stenozun baslangi¢ tedavisinde cerrahinin yerini
almistir. Son zamanlarda operasyon i¢in tek endikasyon teknik agidan uygun balon
dilatasyondaki eksikliktir. Siklikla bu durum displastik pulmoner kapaktan kaynaklanir.
Cerrahinin endike oldugu sag ventrikiil sistolik basinci ile ilgili goriis birligi yoktur.Birgok
merkez i¢in 75 mmHg degeri cut-off degerdir ve birkaginda da sag ventrikiil basincinin 60
mmHg altinda oldugu hastalar opere edilirler.

Postoperatif sag ventrikiil basincinin stirekli dlglimleri %50 oraninda azalmanin ilk 24 saat
icinde oldugunu gostermistir. 160.Operasyon sonrasi hemen baglanan propranololun
hipertrofiye bagli sag ventrikiiler hipertansiyonun rezidiiel infindubuler ya da pulmoner
anulus stenozuna bagli olandan ayirtetmek yoniinden onerilmektedir. Ciddi pulmoner stenozlu
bircok vakada goriilen fonksiyonel infindubuler stenozun zamanla diizeldigi goriilmiistiir.
161.

Displastik kapaga bagli pulmoner stenoz vakalarinda basit valvotomi yeterli olmamaktadir.
Kalinlasmis kapak dokusunun uzaklastirilmasina ek olarak anulusun ve proksimal ana

pulmoner arterin genisletilmesi gerekmektedir. 162,163.
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Pulmoner valvuler stenozdaki cerrahi sonuclar1 oldukca iyidir. Postoperatif 6liimler neredeyse

acil cerrahi gerektiren infant hastalarla sinirlidir. 164.Mortalite oranlart %3 iin altindadir. 165.

2.B.9.3.PULMONER VALVOTOMi VE PULMONER BALON VALVULOPLASTI
ENDIKASYONLARI:

Semptomatik infantlar ve ¢ocuklar hizlica tedavi edilmelidir. Medikal yaklasim ,dijitaller ve
antikonjestif tedavi konjestif yetmezlik bulgular1 gdsteren kiigiik yas grubu infantlarda
cogunlukla basarisizdir ve zaman kaybettirir. Kardiyak kateterizasyon ve valvuloplasti bu
hastalarda prostaglandin E; inflizyonu ile birlikte yapilmalidir. Valvuloplastinin miimkiin
olmadig1 ya da basarisiz oldugu durumda cerrahi denenmelidir. 166.

Ciddi pulmoner stenozlu ve intakt ventrikiiler septumlu asemptomatik hastalara elektif
sartlarda genellikle de 2 ve 4 yas arasinda valvuloplasti uygulanmalidir. Stenozun ¢ok daha
ciddi oldugu durumlarda islem One cekilebilir. Sag ventrikiil sistolik basincin sistemik
degerlere yakin ya da esit oldugu hastalara elektif valvuloplasti uygulanmalidir. 166.
Asemptomatik orta dereceli pulmoner stenozlu hastalarda da pulmoner valvuloplasti
uygulanmalidir.

Hafif pulmoner stenozlu hastalarda girisime ya da kardiyak kateterizasyona gerek yoktur.
Endokardite kars1 proflaksi bu bireylerde onerilmektedir. Fiziksel aktiviteleri kisitlanmamali

ve normal bir ¢cocuk gibi davranilmalidir. 166.

2.B.9.4. HASTALARIN OPERASYON SONRASI DEGERLENDIRILMESI:

1982°deki orijinal tanimlanmasindan sonra balon valvuloplasti konjenital pulmoner kapak
stenozlu hastalarin tedavisinde ilk tercih olmustur. 141. Buna ragmen bazi hastalara hala
cerrahi girisim uygulanmaktadir. Cerrahinin ve kateter girisimlerinin sonuglarini karsilagtiran
bir ¢aligmada O’Connor, post-prosediir pulmoner kapak gradyentlerinde 5 yillik izlem
sonrast hemodinamik acidan belirgin bir fark bulmamistir. (24 mmHg ya karsin 16mmHg) .
Ancak Jkateter grubunda goriilmeyen orta ve ciddi rejiirjitasyona cerrahi sonrast grupta %45
oraninda rastlanmistir. 146. Uzun donem arastirmalar her iki yontem sonrasi da restenozisin
goriilebilecegini gostermistir. Karsilastirmali bir ¢alismada yaklasik ortalama 10 yillik izlem
sonrasi cerrahi grupta hastalarin % 5.6 sinda, balon valvuloplasti uygulanmis grubun ise

%14.1 nde restenozis geligmistir. 167.
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Uzun donem izlem sonrasi cerrahi pulmoner valvotomi uygulanmis kisilerde belirgin sekeller
goriilmiistiir. Roos-Hesselink 22-33 yillik izlem sonrasi hastalarin % 37 ‘sinde orta ya da
ciddi pulmoner rejlirjitasyon rapor etmistir. Bu grubun da %9’unda reoperasyon gerekmistir.
168.Earing ortalama 34 yillik izlem sonrasi %53 oraninda tekrar girisim (%75 inde ciddi
pulmoner rejiirjitasyon nedenli kapak replasmani) gerekliligini saptamistir. 169.

Balon valvuloplasti sonrasi hastalarda rezidiiel obstriiksiyonun yerini ve tipini saptamak
onemlidir. Caligmalar girisimin hemen sonrasinda infindubuler gradyentlerde artisi
gostermektedir. Ancak uzun ve kisa donemde bu artis geri donmektedir. 170,171. Noonan
sendromlu hastalarda nonsendromik hastalara oranla ¢ok daha yiiksek rezidiiel gradyentler
olmas1 bazi otoriteleri Noonan sendromlu hastalarda cerrahi tamirin pulmoner stenozu
diizeltmede daha iyi bir segenek oldugu konusunda ikna etmistir. 172.

Kritik pulmoner stenozlu hastalara da pulmoner balon valvuloplasti uygulanabilmektedir.

35 50dB 2 +/+1/1/4
B PW Depth= 46mm

PW Gate= 1.5mm
PW Gain=-18dB

Resim 15:Basarili balon dilatasyonu sonrasinda kritik pulmoner kapak stenozu goériiniimii.
Rezidiiel gradyentin ,serbest pulmoner rejiirjitasyonla beraber kaybolusu doppler

ultrasonografik olarak izleniyor. 173.
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Cogu hastada balon valvuloplasti sonrast uygun oksijen satiirasyonu degerlerine
ulasilmaktadir. Ayrica hiperdinamik RV ¢ikim yolu olan hastalar ‘suicide’ RV olarak da
tanimlanan sag ventrikiil ¢ikim yolundaki uygun olmayan akima sebeb olan bir infindubuler
obstriiksiyon gelistirebilirler. Diger hastalar zayif RV kompliyansa ya da RV hipoplaziye
bagli PFO istirakli sagdan sola sant sonucu siyanotik kalirlar. 174.Bu tarz fizyolojik
durumlar ekokardiyografi ile tanimlamak her iki durumda da prostaglandin terapisine tekrar

baslamay1 gerektirdigi i¢cin onemlidir.
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3.GEREC VE YONTEMLER:

3.1.HASTA SECIMIi VE HASTA PROFILI:

Bu ¢alismaya Bakirkdy Kadin Dogum ve Cocuk Hastaliklar1 Hastanesi Pediyatrik Kardioloji
Boliimiinde 2000-2010 yillar1 arasinda izole valviiler aort stenozu ve izole pulmoner valvuler
stenoz tanisi ile takip edilmis olan 51 K(%40.8) ve 74 E(%59.2) toplam 125 hasta dahil
edilmistir. Cocuklar “Hafif Pulmoner Stenoz” (n=75) ve “Hafif Aort Stenozu” (n=50) olmak

iizere iki grup altinda incelenmistir

Izole pulmoner valvuler stenoz ve izole valviiler aort stenozu tanis1 ekokardiyografik olarak
konmustur. 2000-2010 yillar1 arasinda Kardiyoloji Poliklinigimizde tani almis ve takip
edilmis olan n= 125 sayida hastanin geriye doniik dosyalar1 taranmis ve hastalara yapilmis
olan ilk ekokardiyografik inceleme bulgular1 ,hastanin tani aldigi yas , yapilmis olan son

ekokardiyografik inceleme bulgulari ve invazif girisim ihtiyaci olup olmadigi kaydedilmistir.

3.2.CALISMA DISI BIRAKILMA KRiTERLERI:

1.Yetersiz medikal kayit ( sadece bir kez ekokardiyografi yapilmis hastalar)

2.Eksik inceleme yapilmis olan hastalar

3.Ek kardiyak anomalisi olan hastalar (ince patent duktus arteriosuz ve patent foramen
ovale si olan hasta grubu calismaya kabul edilmistir.)

4.Anormal ventrikiiler fonksiyonu olan hastalar
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Cocuklarin tan1 yaslar1 1 giinliik ile 13 yas arasinda degismekte olup, ortalama tani yasi
26.14+£37.62 ay, medyan yas 7 aydir. Cocuklarin izlem stireleri 1 ay ile 10 yil arasinda
degismekte olup, ortalama izlem siiresi 27.65+21.60 ay, medyan1 23 aydir. Cocuklar “Hafif
Pulmoner Stenoz” (n=75) ve “Hafif Aort Stenozu” (n=50) olmak {izere iki grup altinda

incelenmistir.

Hafif aort stenozlu 50 hastadan sadece 2 tanesi operasyona gitmistir. Hafif pulmoner stenozlu

75 hastadan operasyona giden sadece 1 hastadir. Digerleri medikal takip ile izlenmistir.

Transtorasik ekokardiyografi yasa uygun prob (transducer) kullanilarak Acuson 128 /XP 10
ekokardiyografi cihazi ile yapilmstir.

Ekokardiyografik incelemede her hastada 2 Boyutlu Doppler ,Renkli Doppler ve Devaml
Dalga Doppler (Continuous-wave Doppler ) kullanilmistir.

Pulmoner ve aort kapagin yaprakg¢iklart 2 boyutlu ekokardiyografi ile parasternal kisa eksen
goriitiisii ile incelenmistir.

Transvalvuler akim hizi analizleri pulsed ve devamli dalga Doppler kullanilarak alinan
standart parasternal ve subkostal goriintiiler ile hesaplanir. Pulmoner ve aort stenoz
gradyentleri modifiye Bernoulli esitligi kullanilarak hesaplandi. (P=4V?) Bu esitlikte P
maksimum sistolik pik gradyent (mmHg) ve V pik akim hizidir. (m/s)

Doppler goriintilleme kapaklarda, damarlarda ve defektlerdeki kan akimlarini ve kan akim
hizin1 6lger. Buna gore kapak darliklarinin ve yetersizliklerinin derecesini, defektlerden gegen
kan akimin miktarin1 verir. Ayrica kan akim hizina gore iki bosluk arasindaki basing farkini

(basing gradienti) mmHg olarak verir.

Renkli doppler eko:Akimlari, akim yoniine gore renkli olarak gosterir. Transdiisere yaklasan

akimlar kirmizi, uzaklasan akimlar mavi, turbulan akimlar mozaik renkli goriiliir.

Continuous —wave Doppler: Akustik bir kaynagin bir gozlemciye relatif hareketinde iletilen ve
gbzlenen dalagalarin frekanslar1 birbirinden farklidir. Bu durum Doppler fenomeni olarak
bilinir. Buna verilen en iyi 6rnek diidiigii ¢alan bir trenin statik bir gézlemcinin 6niinden
gegmesidir. Gozlemci tarafindan tren yaklasirken duyulan diidiiglin perdesi tren uzaklasirken

duyulandan daha yiiksektir.
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Doppler fenomeni iletilen ve yansitilan ultrason frekanslarinin karsilastirilmas: yontemi ile
doku hizlarin1 6lgmede kullanilabilir. Doppler 6l¢iimii yapabilmek i¢in ayni transducer
tizerinde belirli bir frekansta devamli sekilde ultrason dalgalari ileten bir kristal ve yansitilan

sinyalleri kaydeden baska bir kristal olmak {izere toplam iki adet kristal bulunmaktadir.

Kaydedilen frekans farki doppler shift olarak bilinir.

Resim 16: Devamli dalga doppler spektrograma Ornek verilmistir. Sonug olarak , tipik kan
akim hizinin doppler shifti 20 Hz ve 20 kHz arasinda bir ses aralig1 verir. Bu doppler shift
kullanict i¢in duyulabilir bir hale de getirilebilinir. Yiiksek perde (genis doppler shift) yiiksek
bir akim hizina ,diistik perde (dar doppler shift) diisiik bir akim hizina isaret eder.

Transtorasik iki-boyutlu ekokardiyografi, ekokardiyografinin esasidir. Mitral, aort, trikiispit
ve pulmoner kapak hastaliklarinin her tiirii ve prostetik kapak hastaliklarinin anatomik olarak
degerlendirilmesi iki-boyutlu ekokardiyografi ile yapilabilmektedir. infektif endokarditin en
onemli bulgusu, bir kapak ylizeyinde yerlesmis olan vejetasyondur. Endokardite bagl olarak
gelisen anatomik bozukluklar ve bunlarin komplkikasyonlar1 da iki-boyutlu ekokardiyografi
ile goriintiilenebilir. Bu teknik sayesinde eriskin ve ¢ocuklarda konjenital kalp hastaliklarinin
her tiirii, bu yontem ile goriilebildigi kadariyla degerlendirilebilir. Perikard efiizyonu,
ekokardiyografinin ilk teshis ettigi hastaliklardandir ve halen perikard eflizyonunun teshisi,

miktarmin ve fizyolojik 6neminin belirlenmesi, nedenine yonelik karakteristik 6zelliklerinin
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gosterilmesi agisindan en Onemli tant yontemi olma Ozelligini siirdiirmektedir. Dilate,
hipertrofik ve restriktif olmak lizere {i¢ temel gruptan olusan kardiyomiyopatiler iki-boyutlu
ekokardiyografi ile teshis edilebilir. Koroner arter hastligt ve miyokard infartiisiiniin iki-
boyutlu ekokardiyografi ile tanis1 bolgesel duvar hareket bozuklugunun goriilmesi ile konur.
Miyokard infarktiisiiniin komplikasyonlarinin bir kismi olan; sol ventrikiil trombiisii,
miyokard riiptiirii ve perikard efiizyonu goriintiilenebilir, ejeksiyon fraksiyonu hesaplanabilir.
Proksimal aort hastaliklari, intrakardiak trombiis ve kitleler ile hipertansiyonu olan hastalarda
sol ventrikiil hipertrofisi de iki-boyutlu ekokardiyografi ile teshis edilebilir.

Pulmoner ve aort kapagin anatomisi de 2 boyutlu goriintiileme ile ortaya konur. Pulmoner
kapak parasternal uzun eksen goriintiide probu hastanin sol omuz hizasmna dogru hafifce
egmek sureti ile ve parasternal kisa eksende kalp basisinde goriintiilenebilir. Subkostal
sagittal(kisa eksen) ve sag oOn oblik goriintiler kapagin ayrintili morfolojisini ve
obstriiksiyonun derecesini ayirtetmekte yardimci goriintiilerdir. Standart ekokardiyografik

acilar ile pulmoner kapagin longitudinal ekseni goriintiilenir.

Resim 17: Yiiksek parasternal alandan yapilan incelemede pulmoner kapagin kesitsel
goriintisti.a)Diastol sirasinda normal ti¢ kapake¢ik goriiniimii. b) Diastol sirasinda bikiispit

pulmoner kapak c) Sistol sirasinda bikiispit pulmoner kapak. 100.
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3.3.TRANSTORASIK GORUNTULEMEDEKI AMACLAR:

1) Aort kapagi ve pulmoner kapagin yaprakeiklarinin hareketi ,kalinligi incelenir ve kapak
morfolojisi tanimlanir.

2) Anulusun ¢ap1 dlgtliir.

3) Ana pulmoner arter ve dallarinin ve aort ve dallarinin ¢aplari 6l¢iiliir.

4) Kapaktaki tahmini doppler pik ve ortalama gradyent farkli agilardan 6l¢iiliir.

5) Obstriiksiyonun derecesi ayiredilir. (infindubuler ,supravalvuler ,subvalviiler....)

6) Eger varsa PDA tespit edilir. Boyutu ve akim yonii tayin edilir.

7) Pulmoner ve aort regiirjitasyonun derecesi tayin edilir.

8) Sag ventrikiil ve sol ventrkiil hipertrofisinin derecesi ve dilatasyon arastirilir.

9) Sag ventrikiil ve sol ventrikiil fonksiyonu tayin edilir.

10) Sag ventrikiil sistolik basincr trikiispit rejiitjitasyon jet akiminin pik degeri sol ventrikiil
sistolik basinci ise mitral jet akiminin pik degeri temel alinarak hesaplanir.

11) Trikiispit ve mitral kapagin biiyiikliigli ve morfolojisi belirtilir.

12) Trikiispit ve mitral kapak rejiirjitasyonun derecesi arastirilir.

13) Sag ve sol atriyumun boyutlari belirtilir.

3.4.HASTA GRUPLARI:

Hastalar tanilarina gére 2 gruba ayrilmistir:

1.Hafif valviiler aort stenozlu hastalar(0-40 mmhg gradyent)

2.Hafif valviiler pulmoner stenozlu hastalar(0-40 mmhg gradyent)
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3.5.ISTATISTIKSEL ANALIZ:

Calisma verileri degerlendirilirken tanimlayici istatistiksel metodlarin (Ortalama, Standart
sapma, frekans) yanisira niceliksel verilerin karsilastirilmasinda parametrelerin gruplar arasi
karsilastirmalarinda Kruskal Wallis testi kullanildi. Parametrelerin  iki grup arasi
karsilastirmalarinda Mann Whitney U test kullanildi. Niteliksel verilerin karsilastirilmasinda
ise Ki-Kare testi kullanildi. Parametreler arasindaki iligkilerin incelenmesinde simif ici

korelasyon analizi kullanildi. Anlamlilik p<0.05 diizeyinde degerlendirildi.
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4.BULGULAR:

Calisma 2000-2010 tarihleri arasinda 51°1 (%40.8) kiz ve 74’1 (%59.2) erkek olmak tizere
toplam 125 ¢ocuk iizerinde yapilmistir. Cocuklarin tani yaglart 1 giinliik ile 13 yas arasinda
degismekte olup, ortalama tani yasi 26.14+£37.62 ay, medyan yas 7 aydir. Cocuklarin izlem
siireleri 1 ay ile 10 yil arasinda degismekte olup, ortalama izlem siiresi 27.65+21.60 ay,
medyani 23 aydir. Cocuklar “Hafif Pulmoner Stenoz” (n=75) ve “Hafif Aort Stenozu” (n=50)

olmak iizere iki grup altinda incelenmistir.

Tablo 2 : Tam Yaslarinin Dagilim

n %
<1 yas 79 63,2
Tam Yas1
>1 yas 46 36,8
Cocuklarin

%63.2’sinin tan1 yasi 1 yas ve altinda iken, %36.8’inin 1 yas lizerindedir.

Tani Yasi

<1yas
63,2%

Sekil 1: Tan1 Yas1 Dagilim
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Tablo 3: Gruplara Gore Cocuklara iliskin Demografik Ozelliklerin Degerlendirilmesi

Hafif Pulmoner

Hafif Aort Stenoz
Stenoz
+
p
Ort+SS Ort+SS
(Medyan) (Medyan)
Izlem Siiresi (ay) 26,58+21,05 (20)  29,31+£22,56 (23) 0,386
n (%) n (%) -
Tam Yas1
<1 yas 60 (%80,0) 19 (%38,0)
0,001%*
>1 yas 15 (%20,0) 31 (%62,0)
Cinsiyet
Kiz 38 (%50,7) 13 (%26,0)
0,006%*
Erkek 37 (%49,3) 37 (%74,0)

" Mann Whitney U test

" Ki-kare test

% p<().01

Gruplara gore cocuklarin izlem siireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik

bulunmamaktadir (p>0.05).

Gruplara gore cocuklarin tani yaslar1 arasinda istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamli

farklilik bulunmaktadir (p<<0.01). Hafif Pulmoner Stenozlu ¢ocuklarin tani yaslarinin 1 yas ve

altinda olma orani yiiksekken; Hafif Aort Stenozlu ¢ocuklarin tani yaslarinin 1 yas iizerinde

olma orani ytiksektir.
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Tani Yasi

100+

%

Hafif Pulmoner Stenoz Hafif Aort Stenoz

@<1yas m>1yas

Sekil 2: Gruplara Gore Tan1 Yaslarimin Dagilimi
Gruplara gore cocuklarin cinsiyetleri arasinda istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamli
farklilik bulunmaktadir (p<0.01). Hafif Pulmoner Stenozlu g¢ocuklarin kiz olma oranlari

yiiksekken; Hafif Aort Stenozlu ¢ocuklarin erkek olma orani ytiksektir.

Cinsiyet

Hafif Pulmoner Stenoz Hafif Aort Stenoz

W Kiz @ Erkek

Sekil 3: Gruplara Gore Cinsiyet Dagilim
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Tablo4: Gruplara Gore Cocuklarin Baslangic ve Final Gradyentlerinin

Degerlendirilmesi

Hafif Pulmoner
Hafif Aort Stenoz
Stenoz +

Ort+SS (Medyan) Ort+SS (Medyan)

Baslangi¢c Gradyent (mmHg) 23,58+6,97 (25) 22,42+46,12 (21) 0,380

Final Gradyent (mmHg) 19,88+11,21 (17) 27,74£14,12 (24) 0,001 **

Baslangi¢c-Final Gradyent ™p 0,001%* 0,002%*

T

" Mann Whitney U test Wilcoxon Sign

Test ** p<0.01

Gruplara gore ¢ocuklarin baslangig gradyentleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
farklilik bulunmamaktadir (p>0.05). Hafif Aort Stenozlu ¢ocuklarin final gradyentleri, Hafif
Pulmoner Stenozlu ¢ocuklarin final gradyentlerinden istatistiksel olarak ileri diizeyde anlaml
yiiksektir (p<0.01).

Hafif Pulmoner Stenozlu c¢ocuklarda; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent
diizeyinde goriilen diisiis istatistiksel olarak anlamlidir (p<0.05).

Hafif Aort Stenozlu ¢cocuklarda; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde

goriilen artis istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamlidir (p<<0.01).
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25

Ort+SS

20 A

15

10 -

Hafif Pulmoner Stenoz Hafif Aort Stenoz

O Baslangi¢ Gradyent (mmHg) m Final Gradyent (mmHg)

Sekil 4: Gruplara Gore Baslangi¢ ve Final Gradyentlerinin Dagilin
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Tablo S: Gruplara Gore Cocuklarin Baslangica Gore Final Gradyentlerindeki

Degisimin Degerlendirilmesi

Hafif Pulmoner

Hafif Aort Stenoz
Baslangica Gire Final Gradyenti  Stenoz p
n (%) n (%)
Aym kalmis 8 (%10,7) 7 (%14,0)
Artmis 18 (9%24,0) 30 (%60,0) 0,001%*
Azalmg 49 (%65,3) 13 (%26,0)
Ki-kare test kullanild ** p<0.01

Gruplara gore baslangica gore final gradyentinde goriilen degisim diizeyleri arasinda anlaml
farklilik bulunmaktadir (p<0.01). Hafif Aort Stenozlu ¢ocuklarda baslangi¢ gradyentine gore
final gradyenti diizeyinde artis goriilme orani yiiksekken; Hafif Pulmoner Stenozlu ¢ocuklarda

baslangi¢ gradyentine gore final gradyenti diizeyinde diisiis goriilme orani ytiksektir.

Baslangica Gore Final Gradyenti

100+
90+
80
70
60
% 50
40+
30
20
10+

Hafif Pulmoner Stenoz Hafif Aort Stenoz

O Ayni kalmis B Artmis O Azalmis

Sekil S: Gruplara Gore Baslangica Gore Final Gradyenti Degisimi
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Tablo 6: Final Gradyentlerinin Dagilim

N %

Hafif 116 92,8
Final Gradyenti Orta 6 4,8
Onemli 3 2,4

Cocuklarin  baslangic gradyentlerinin tamami hafif stenoz diizeyindeyken; final
gradyentlerinin dagilimlarma bakildiginda; %92.8’inin hafif stenoz, %4.8’inin orta ve

%?2.4’linlin ag1r stenoz diizeyinde oldugu goriilmektedir.

Final Gradyenti

Orta AS Onemli AS
4,8% 24%

Hafif AS
92,8%

Sekil 6: Final Gradyenti Dagilim
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Tablo 7: Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklarda Tami Yasi ve Cinsiyete Gore Final

Gradyentlerinin ve izlem Siirelerinin Dagilim

izlem Siiresi (ay)

Final
Tan1 Yas1  Cinsiyet Ort+SS
Gradyenti N Min-Max
(Medyan)
Hafif 31 4-120 26,324+25,28 (20)
Kiz (n=31) Orta - - -
<1 Yas Onemli - - -
Hafif 26 1-62 24,77+18,43 (18)
Erkek (n=29) Orta 2 39-49 44,00+7,07 (44)
Onemli 1 2 2
Hafif 7 5-41 19,86+13,00 (16)
Kiz (n=7) Orta - - -
Onemli - - -
>1 Yas
Hafif 8 19-58 38,12+14,16 (35)

Erkek (n=8) Orta -

Onemli -

Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklarda;

Tan1 yas1 1 yas ve altinda olan toplam 31 kiz ¢gocugunun tamaminin final gradyenti hafif
diizeydedir. Bu ¢ocuklarin izlem siireleri 4 ay ile 120 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi
26.32+25.28 ay, medyan1 20 aydir.

Tan1 yas1 1 yas ve altinda olan toplam 29 erkek ¢ocugunun; 26’sinin final gradyenti hafif
diizeyde iken, 2’sinin orta ve 1’inin 6nemli diizeydedir. Final gradyenti hafif diizeyde olan
cocuklarin izlem stireleri 1 ay ile 62 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi 24.77+18.43 ay,
medyani 18 aydir. Final gradyenti orta diizeyde olan ¢ocuklarin izlem siireleri 39 ay ile 49 ay
arasinda degismekte olup, ortalamasi 44.00+7.07 ay, medyani1 44 aydir. Final gradyenti

onemli olan 1 ¢ocugun izlem siiresi 2 aydir.
Tan1 yas1 1 yas ilizerinde olan toplam 7 kiz ¢ocugunun tamaminin final gradyenti hafif

diizeydedir. Bu ¢ocuklarin izlem stireleri 5 ay ile 41 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi

19.86+13.00 ay, medyan1 16 aydir.
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Tan1 yas1 1 yas lizerinde olan toplam 8 erkek cocugunun tamaminin final gradyenti hafif
diizeydedir. Bu ¢ocuklarin izlem siireleri 19 ay ile 58 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi

38.12+14.16 ay, medyani1 35 aydir.

Tablo8: Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda Tami Yas1 ve Cinsiyete Gore Final

Gradyentlerinin ve izlem Siirelerinin Dagihim

Izlem Siiresi (ay)

Final
Tam Yas1  Cinsiyet Ort+SS
Gradyenti N Min-Max
(Medyan)
Hafif 5 10-28 17,80+7,43 (14)
Kiz (n=6) Orta 1 19 19
<1 Yas Onemli - - -
Hafif 10 6-36 17,00£10,96 (13)
Erkek (n=13) Orta 1 14 14
Onemli 2 6-36 16,73+10,44 (14)
Hafif 6 12-120 38,83+40,58 (24)
Kiz (n=7) Orta 1 18 18
Onemli - - -
>1 Yas
Hafif 23 12-84 36,83+£21,04 (31)
Erkek (n=24) Orta 1 17 17
Onemli - - -

Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda;

Tan1 yas1 1 yas ve altinda olan toplam 6 kiz ¢ocugunun; 5’inin gradyenti hafif diizeyde iken,
I’inin orta diizeydedir. Final gradyenti hafif diizeyde olan ¢ocuklarin izlem siireleri 10 ay ile
28 ay arasinda degismekte olup, ortalamas1 17.80+7.43 ay, medyan1 14 aydir. Final gradyenti
orta diizeyde olan 1 cocugun izlem siiresi 19 aydir.

Tan1 yast 1 yas ve altinda olan toplam 13 erkek ¢cocugunun; 10’unun final gradyenti hafif
diizeyde iken, 1’inin orta ve 2’sinin dnemli diizeydedir. Final gradyenti hafif diizeyde olan

cocuklarin izlem stireleri 6 ay ile 36 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi 17.00+10.96 ay,
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medyan1 13 aydir. Final gradyenti orta diizeyde olan 1 ¢ocugun izlem siiresi 14 aydir. Final
gradyenti 6nemli diizeyde olan ¢ocuklarin izlem siireleri 6 ay ile 36 ay arasinda degismekte

olup, ortalamasi 16.73+10.44 ay, medyan1 14 aydir.

Tan1 yas1 1 yas iizerinde olan toplam 7 kiz cocugunun; 6’sinin gradyenti hafif diizeyde iken,
I’inin orta diizeydedir. Final gradyenti hafif diizeyde olan ¢ocuklarin izlem siireleri 12 ay ile
120 ay arasinda degigsmekte olup, ortalamasi 38.83+40.58 ay, medyam: 24 aydir. Final
gradyenti orta diizeyde olan 1 ¢ocugun izlem siiresi 18 aydir.

Tan1 yas1 1 yas iizerinde olan toplam 24 erkek ¢ocugunun; 23’iiniin gradyenti hafif diizeyde
iken, 1’inin orta diizeydedir. Final gradyenti hafif diizeyde olan ¢ocuklarin izlem siireleri 12
ay ile 84 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi 36.83+21.04 ay, medyan1 31 aydir. Final

gradyenti orta diizeyde olan 1 ¢ocugun izlem stiresi 17 aydir.

Tablo 9: Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklarda Tam Yaslarina Gore Cocuklarin

Baslangi¢ ve Final Gradyentlerinin Degerlendirilmesi

Tam Yas1
Hafif Pulmoner

<1 yas >1 yas P
Stenoz

Ort£SS (Medyan) Ort£SS (Medyan)

Baslangic Gradyent

24,63+6,79 (25) 19,40+6,25 (19) 0,013*
(mmHg)
Final Gradyent
20,83+11,75 (18) 16,07+7,94 (13) 0,160
(mmHg)
Baslangic-Final
8 0,002%%* 0,139

Gradyent "'p

T

" Mann Whitney U test Wilcoxon Sign
Test

* p<0.05 ** p<0.01
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Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklarda;

1 yas ve altinda olan ¢ocuklarin baslangi¢c gradyentleri, 1 yas iizeri ¢ocuklarin baslangi¢
gradyentlerinden istatistiksel olarak anlamli diizeyde yiiksektir (p<0.05). Tan1 yaslarina gore
cocuklarin final gradyent diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
bulunmaktadir (p<0.01).

1 yas ve altinda olan c¢ocuklarda; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent
diizeylerinde goriilen diisiis istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamlidir (p<0.01).

1 yas iizerinde olan cocuklarda; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde

istatistiksel olarak anlamli bir degisim goriilmemistir (p>0.05).

Hafif Pulmoner Stenoz

35

30

25

20 A

Ort+SS

15

10

<1yas >1yas

Tani Yasi

@ Baslangi¢ Gradyent (mmHg) B Final Gradyent (mmHg)

Sekil 7: Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklarda Tam1 Yasina Gore Baslangica Gore
Final Gradyenti Degisimi
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Tablo 10: Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda Tam Yaslarina Gore Cocuklarin Baslangi¢ ve

Final Gradyentlerinin Degerlendirilmesi

Tan1 Yas1

Hafif Aort Stenoz <1 yas >1 yas P

Ort+SS (Medyan) Ort£SS (Medyan)

Baslangic  Gradyent

21,84+7,08 (20) 22,77+5,55 (22) 0,365
(mmHg)
Final Gradyent
31,95+19,28 (25) 25,16+9,18 (23) 0,508
(mmHg)
Baslangic-Final
8 " 0,002%** 0,121
Gradyent "'p
" Mann Whitney U test " Wilcoxon
Sign Test
** p<0.01

Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda;

Tani yaglarina gore cocuklarin baslangic ve final gradyent diizeyleri arasinda istatistiksel
olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0.01).

1 yas ve altinda olan c¢ocuklarda; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent
diizeylerinde goriilen artis istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamlidir (p<0.01).

1 yas iizerinde olan cocuklarda; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde

istatistiksel olarak anlamli bir degisim goriilmemistir (p>0.05).
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60

Hafif Aort Stenoz

50 -

40 1

30

Ort+SS

20 A

10

<1yas

>1 yas
Tani Yasi

‘ @ Baslangi¢ Gradyent (mmHg) B Final Gradyent (mmHg)

Sekil 8: Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda Tami Yasina Gore Baslangica Gore

Final Gradyenti Degisimi
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Tablo 11: Tam Yaslarina Gore Cocuklarin Baslangica Gore Final Gradyentlerindeki

Degisimin Degerlendirilmesi

Tan1 Yas1
Baslangica Gore
<1 yas >1 yas P
Final Gradyenti
n (%) n (%)
Hafif Aym kalmis 8 (%13,3) 0 (9%0)
Pulmoner Artmis 14 (9%23.3) 4 (%26,7) 0,326
Stenoz Azalms 38 (%63,3) 11 (%73.3)
Aym kalmis 2 (%10.,5) 5 (%l6,1)
HafifAort
Artms 13 (%68,4) 17 (%54,8) 0,633
Stenozu
Azalmg 4 (%21,1) 9 (9%29,0)

Ki-kare test kullanildi

Hafif Pulmoner Stenozlu ¢ocuklarda; tani yasina gore, baslangica gore final gradyentinde
goriilen degisim diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir
(p>0.05).

Hafif Aort Stenozlu ¢ocuklarda; tan1 yasina gore, baslangica gore final gradyentinde goriilen

degisim diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0.05).
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Tablo 12: Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklarda Cinsiyete Gore Cocuklarin Baslangi¢ ve

Final Gradyentlerinin Degerlendirilmesi

Cinsiyet

Kiz Erkek .
Hafif Pulmoner Stenoz D

Ort+SS Ort+SS

(Medyan) (Medyan)
Baslangi¢c Gradyent (mmHg) 22,76+£5,90 (21) 24,43+7,92 (25) 0,362
Final Gradyent (mmHg) 17,71+7,53 (17) 22,11£13,78 (20) 0,298
Baslangic-Final Gradyent "'p 0,001 ** 0,133
" Mann Whitney U test " Wilcoxon Sign
Test ** p<0.01

Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklarda;
Cinsiyete gore ¢ocuklarin baslangi¢ ve final gradyent diizeyleri arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir farklilik bulunmaktadir (p<0.01).
Kiz ¢ocuklarin; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde goriilen diisiis
istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamlidir (p<0.01).
Erkek ¢ocuklarin; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde istatistiksel

olarak anlamli bir degisim goriillmemistir (p>0.05).
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Hafif Pulmoner Stenoz

40

35 |
30 - (
25 |

20 |

15
10

Ort+SSs

Erkek

Cinsiyet

O Baglangic Gradyent (mmHg) m Final Gradyent (mmHg)

Sekil 9: Hafif Pulmoner Stenozlu Cinsiyete Gore Baslangica Gore Final Gradyenti

Degisimi

Tablo 13: Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda Cinsiyete Gore Cocuklarin Baslangi¢ ve Final

Gradyentlerinin Degerlendirilmesi

Cinsiyet

Kiz Erkek .
Hafif Aort Stenoz p

Ort+SS Ort+SS

(Medyan) (Medyan)
Baslangi¢c Gradyent (mmHg) 20,23+5,38 (20) 23,19+46,24 (23) 0,141
Final Gradyent (mmHg) 26,54+13,02 (22)  28,16+14,63 (25) 0,731
Baslangi¢-Final Gradyent "'p 0,010* 0,030*
" Mann Whitney U test """ Wilcoxon Sign
Test * p<0.05
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Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda;

Cinsiyete gore ¢ocuklarin baslangi¢ ve final gradyent diizeyleri arasinda istatistiksel olarak

anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0.05).

Kiz cocuklarin; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde goriilen artis

istatistiksel olarak anlamlidir (p<0.05).

Erkek cocuklarin; baslangic gradyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde goriilen artig

istatistiksel olarak anlamlidir (p<0.05).

45

Hafif Aort Stenozu

40 1
35
30
25
20
15 -
10 -

Ort+SS

Kiz

Cinsiyet

Erkek

‘ O Baslangi¢ Gradyent (mmHg) m Final Gradyent (mmHg)

Sekil 10: Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda Cinsiyete Gore Baslangica Gore

Final Gradyenti Degisimi
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Tablo 14: Cinsiyete Gore Cocuklarin Baslangica Gore Final Gradyentlerindeki

Degisimin Degerlendirilmesi

Cinsiyet
Baslangica Gore Final
Erkek Kiz D
Gradyenti
n (%) n (%)
Aym kalmis 4 (%10,5) 4 (%10,8)
Hafif Pulmoner
Artmis 7 (%18,4) 11 (%29,7) 0,500
Stenoz
Azalmis 27 (%71,1) 22 (%59,5)
Ayni kalmis 2 (%15.4) 5 (%13.,5)
Hafif Aort Stenoz Artmis 9 (%69,2) 21 (%56,8) 0,596
Azalmis 2 (%15,4) 11 (%29,7)

Ki-kare test kullanildi

Hafif Pulmoner Stenozlu c¢ocuklarda; cinsiyete gore baslangica gore final gradyentinde
goriilen degisim diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir
(p>0.05).

Hafif Aort Stenozlu ¢ocuklarda; cinsiyete gore baslangica gore final gradyentinde goriilen

degisim diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0.05).

Tablo 15: Tam Yaslarinda Baslangi¢ ve Final Gradyentlerinin Korelasyonu

Baslangi¢-Final Gradyenti

Tam Yas1
ICC P

Hafif Pulmoner <1 yas 0,416 0,001 **
Stenoz >1 yas -0,062 0,590

<
Hafif Aort Stenoz <L yas 0,512 0,090

>1 yas 0,547 0,001 **
ICC: Intraclass Correlation Coefficient (Sinif i¢i korelasyon katsayist) **p<0.01
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Hafif Pulmoner Stenozlu ¢ocuklarda;
1 yas ve alt1 cocuklarin baglangi¢ gradyent diizeyi ile final gradyent diizeyi arasinda

pozitif yonde, %41.6 diizeyinde ve istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamli bir iliski

bulunmaktadir (p<0.01).

1 yas iizeri ¢ocuklarin baslangic gradyent diizeyi ile final gradyent diizeyi arasinda

istatistiksel olarak anlamli bir iligki bulunmamaktadir (p>0.05).

1 Yas ve Altay Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklar

£0, 00

40, 00

Final Gradyenti

20,00

0,004

T | T T | T I
10,00 15,00 °0,00 °5,00 20,00 25,00 40,00

Bagslangig Gradyenti
Sekil 11: 1 Yas ve Alti Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklarda Baslangi¢c ve Final
Gradyenti Korelasyon Grafigi

Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda;

1 yas ve alt1 ¢cocuklarin baslangi¢ gradyent diizeyi ile final adyent diizeyi arasinda

istatistiksel olarak anlamli bir iligki bulunmamaktadir (p>0.05)
1 yas iistii ¢ocuklarin) baslangic gradyent diizeyi ile final gradyent diizeyi arasinda

pozitif yonde, %54.7 diizeyinde ve istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamli bir iligki

bulunmaktadir (p<0.01).
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1 Yas lizeri Hafif Aort Stenozlu Cocuklar

50,00

Final Gradyenti
=] s

I
[}
»

10,

1 | | I I I
10,00 15,00 c0,00 25,00 30,00 35,00

Bagslangi¢ Gradyenti

Sekil 12: 1 Yas Uzeri Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda Baslangic ve Final Gradyenti
Korelasyon Grafigi

Tablo 16: Hafif Pulmoner Stenozlu Cocuklarda Tam Yasi ve Final Gradyentine Gore

Izlem Siiresi Degerlendirmesi

Izlem Siiresi (ay)

)4
Ort+SS Medyan
<1 yas 25,83+22,16 19
Tam Yas1 0,238
>1 yas 29,60+16,18 29
Final Hafif 26,444+21,08 20
0,177
Gradyenti Orta 44,00+7,07 44

Mann Whitney U test kullanildi
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Hafif Pulmoner Stenozlu ¢ocuklarda;
Tan1 yasina gore izlem siireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulunmamaktadir
(p>0.05).
Final gradyentine gore izlem siireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik

bulunmamaktadir (p>0.05).

Tablo 17: Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda Tam Yasi ve Final Gradyentine Gore Izlem

Siiresi Degerlendirmesi

Izlem Siiresi (ay)

P
Ort+£SS Medyan
<1 yas 17,17+9,08 14
Tam Yas1 0,001 **
>1 yas 35,97+£24,98 25
Final Hafif 30,43+23,25 24
0,247
Gradyenti Orta 17,00+£2,16 18
Mann Whitney U test kullanild: ok

p<0.01
Hafif Aort Stenozlu cocuklarda;

1 yas tizeri ¢ocuklarin izlem siireleri, 1 yas ve alti ¢ocuklarin izlem siirelerinden istatistiksel

olarak ileri diizeyde anlamli uzundur (p<0.01).

78



Hafif Aort Stenozu

Ort+SS

<1yas ‘ >1yas

Tani Yasi

\u iZem Siiresi (ay) ‘

Sekil 13: Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda Tam Yasina Gore Izlem Siiresi Grafigi

Final gradyentine gore izlem siireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik

bulunmamaktadir (p>0.05).

Tablo 18: Baslangica Gore Final Gradyentlerindeki Degisime Gore izlem Siirelerinin

Degerlendirilmesi

Baslangica Gore Final Izlem Siiresi

P
Gradyenti Ort+SS Medyan
Aym kalmis 19,25+8,99 20
Hafif Pulmoner
Artmis 27,05+£20,72 27 0,768
Stenoz
Azalms 27,61+£22,57 20
Aym kalms 33,14+27,81 25
Hafif Aort Stenoz Artmis 28,71+£24,43 21 0,928
Azalmis 28,54+£1590 24

Kruskal Wallis test kullanild:
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Hafif Pulmoner Stenozlu ¢ocuklarda; baslangica gore final gradyentinde goriilen degisim
diizeylerine gore izlem slireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
bulunmamaktadir (p>0.05).

Hafif Aort Stenozlu c¢ocuklarda; baglangica gore final gradyentinde goriilen degisim
diizeylerine gore izlem slireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik

bulunmamaktadir (p>0.05).

Tablo 19: Hafif Aort Stenozlu Cocuklarda Bikiispit Kapak Varhgina Gore Tami Yas,

Final Gradyenti ve Izlem Siiresi Degerlendirmesi

Bikiispit Aort Kapagi

Hafif Aort Stenozlu Var(n:18) Yok(n:32) P

Ort=SS (Medyan) Ort+SS (Medyan)

Tam Yasi 41,65+36,70 (45) 46,31+42,48 (36) 0,777
Final Gradyenti 27,28+10,79 (25) 28,00+15,84 (23) 0,730
izlem Siiresi 28,06+26,18 (18) 30,07+20,52 (25) 0,412

Mann Whitney U test kullanild:

Hafif Aort Stenozlu ¢ocuklarda; Bikiispit kapak varligina gore;
Cocuklarin tan1 yaglar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulunmamaktadir
(p>0.05).
Bikiispit kapak varligina gore cocuklarin final gradyentleri arasinda istatistiksel olarak
anlamli farklilik bulunmamaktadir (p>0.05).
Bikiispit kapak varligina gore ¢ocuklarin izlem siireleri arasinda istatistiksel olarak anlamli

farklilik bulunmamaktadir (p>0.05).
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Tablo 20:Baslangica gore tiim gruplarda final gradiyenti degisimi

Baslangica Gore Final Gradyent

Degisimi p
Ort£SS Medyan
Hafif Pulmoner
-3,80+10,37 -4
Stenoz
<1 yas 0,001%%*
Hafif Aort
10,10+17,03 4
Stenoz
Hafif Pulmoner
-3,33+10,42 -5
Stenoz
>1 yas 0,024*
Hafif Aort
2,39+7,22 1
Stenoz
Mann Whitney U test kullanildi * p<0.05 **p<0.01

1 yas ve altinda olan cocuklarda;

Hafif pulmoner stenozlu ve hafif aort stenozlu c¢ocuklarin baslangica gore final
gradyent degisimleri arasinda istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamli farklilik bulunmaktadir
(p<0.01). Hafif pulmoner stenozlu ¢ocuklarda baslangica gore final gradyentlerinde azalma

goriiliirken, Hafif aort stenozlu ¢ocuklarda artis goriilmektedir.

1 yas ve alti

30

25

20 A

15

10

Z |

Hefif PuImaner Stenpz Hafif Aort Stenoz

Ort+SS

-10

‘D Baslangica Gore Final Gradyent Degisimi
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1 yas iizeri ¢ocuklarda;

Hafif pulmoner stenozlu ve hafif aort stenozlu c¢ocuklarin baslangica gore final

gradyent degisimleri arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulunmaktadir (p<0.05).

Hafif pulmoner stenozlu ¢ocuklarda baslangica gore final gradyentlerinde azalma goriiliirken,

hafif aort stenozlu ¢ocuklarda artis goriilmektedir.

1 Yas Uzeri

12

10

Ort+SS
N

afif Pulmg

ner Stenpz Hafif Aort Stenoz

m Baslangica Gore Final Gradyent Degisimi

Tiim ¢ocuklarda baslangica gore final gradyent degisimleri -23 mmHg ile 55 mmHg

arasinda degismekte olup, ortalamasi -0.09+11.98, medyan1 0 mmHg’dir.
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5.TARTISMA:

Pulmoner kapak stenozu ve aort kapak stenozu konjenital kalp hastaliklar1 icinde sirasiyla
dordiincii ve besinci sirada yer almaktadir. Prevalans: sirasiyla pulmoner stenozda % 8-10
aort stenozunda % 4 -% 7 arasindadir.1-2.Aortik stenozlarin ve pulmoner stenozlarin yaklasik

% 75’ 1 valviiler stenoz olarak karsimiza ¢ikar. 175.

Calismamiza ek bir kardiyak patolojisi olmayan konjenital intakt septumlu hafif derecedeki
pulmoner ve hafif derecedeki aortik valviiler stenozlu hastalar alindi. Calismaya alinan
hastalarimizda kardiyak patoloji disinda ek bir sistem anomalisi ve genetik bir patoloji

saptanmamuigtir.

Amacimiz ilk tan1 koyma yas1 1 yas altindaki ve 1 yas listlindeki intakt septumlu pulmoner ve
aortik valviiler stenozlu hastalarin dogal seyir ve prognozlarim1 goriip hasta ve ailelerine

prognozlari hakkinda dogru veriler sunabilmektir.

Calismamiz, 2000-2010 tarihleri arasinda 51°1 (%40.8) kiz ve 74’1 (%59.2) erkek olmak
iizere toplam 125 ¢ocuk iizerinde yapilmistir. Cocuklarin tani yaglar1 1 giinliik ile 13 yas
arasinda degismekte olup, ortalama tani yas1 26.14+37.62 ay, medyan yas 7 aydir. Cocuklarin
izlem siireleri 1 ay ile 10 y1l arasinda degigsmekte olup, ortalama izlem siiresi 27.65+21.60 ay,
medyan1 23 aydir. Cocuklar konjenital intakt septumlu “hafif valviiler pulmoner stenoz”
(n=75) ve intakt septumlu “hafif valviiler aort stenoz” (n=50) olmak tiizere iki grup altinda
incelenmistir. Calismamizda hafif derecedeki pulmoner ve aortik valviiler stenozlu hastalarin

dogal seyiri aragtirilmastir.

Yapilan calismalarda pulmoner valviiler stenozlu hastalarda kiz ve erkek oranmi esit iken,
aortik valviiler stenozlu hastalarda ise erkeklerde daha sik oldugu saptanmistir. ( erkek/ kadin
orani 4:1). Calismamizda da pulmoner valviiler stenozlu hastalarin erkek/kiz orani esit iken,
aortik valviiler stenozlu hastalarda ise 3:1 oraninda saptanmis olup, bu oran literatiirle
uyumludur.

Hastalarimizin % 63’1 1 yas altindadir. Erken tani konmasinin sebebi hastanemizin dogum
hastanesi olmasi, her yeni doganin erken muayene edilmesidir. Hafif pulmoner valv stenozlu
hastalarin ilk tan1 koyma yas1 %80 hastada ilk 1 yasta iken, %20’ sinde ise 1 yas tizerinde idi.
Calismamizda hafif aort valv stenozlu hastalarin ise % 62’ sinde ilk tan1 koyma yasi 1 yas
tizerindedir. Hafif pulmoner stenozlu hastalarimizin tani koyma yasi hafif aort stenozlu

hastalara gore daha erkendir.
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Gruplara gore pulmoner ve aortik valviiler stenozlu c¢ocuklarin izlem siireleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0.05). Gruplara gore cocuklarin
baslangi¢ gradiyentleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir
(p>0.05). Bu 6zellikleri ile iki homojen grubumuz mevcuttur. Bu iki homojen grup ( baslangi¢
gradiyentleri, izlem siireleri yoniinden) incelenmistir.

Bu homojen 6zelliklere sahip hastalarimiz1 inceledigimizde;

Hafif aort stenozlu ¢ocuklarin final gradiyentleri, hafif pulmoner stenozlu ¢ocuklarin final
gradyentlerinden istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamli yiiksektir (p<0.01).

Hafif pulmoner stenozlu hastalarda baslangic gradiyent diizeyine gore final gradiyent
diizeyinde goriilen diisiis istatistiksel olarak anlamli (p<0.05) bulunmus,hafif aort stenozlu
vakalrda ise baglangic gradiyent diizeyine gore final gradiyent diizeyinde goriilen artis
istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamli (p<<0.01) saptanmistir.

Hafif aortik valviiler stenozlu hastalarin; final gradiyentlerinin dagilimlarina bakildiginda;
%8’inde orta aort stenozu ve % 4’iinde ise agir aort stenozu diizeyinde oldugu goriilmektedir.
Yani hastalarimizin %12’ sinde valviiler stenozda progresyon goriilmiistiir.

Hafif aort stenozlu hastalarin 1 yas altindaki 19 hastanin %10.5 unda orta dereceye,
%10.5’unda ise 6nemli dereceye artma saptanmistir (progresyon %21 vakada goriilmiistiir). 1
yas lizerindeki 31 hastanin ise % 6.4’ iinde progresyon saptanmistir. Caligmamizda 1 yas
altindaki valviiler aort stenozlu hastalardaki progresyon 1 yas iizerine gore daha fazladir. Aort
stenozunda artis saptanan hastalarin % 66’sinda cinsiyet erkek olarak saptanmistir.

Tani1 yas1 1 yas ve altinda olan toplam 6 kiz ¢ocugunun; 5’inin gradiyenti hafif diizeyde iken,
I’inin orta diizeydedir. Final gradiyenti hafif diizeyde olan ¢ocuklarin izlem siireleri 10 ay ile
28 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi 17.80+7.43 ay, medyam1 14 aydir. Final
gradiyenti orta diizeyde olan 1 ¢ocugun izlem siiresi 19 aydir.

Tan1 yas1 1 yas ve altinda olan toplam 13 erkek ¢ocugunun; 10’unun final gradiyenti hafif
diizeyde iken, 1’inin orta ve 2’sinin énemli diizeydedir. Final gradiyenti hafif diizeyde olan
cocuklarin izlem siireleri 6 ay ile 36 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi 17.00+£10.96 ay,
medyani 13 aydir. Final gradiyenti orta diizeyde olan 1 ¢ocugun izlem siiresi 14 aydir. Final
gradiyenti 6nemli diizeyde olan ¢ocuklarin izlem siireleri 6 ay ile 36 ay arasinda degismekte

olup, ortalamasi1 16.73+10.44 ay, medyan1 14 aydir.

Tan1 yas1 1 yas tizerinde olan toplam 7 kiz ¢ocugunun; 6’sinin gradiyenti hafif diizeyde iken,

I’inin orta diizeydedir. Final gradiyenti hafif diizeyde olan ¢ocuklarin izlem siireleri 12 ay ile
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120 ay arasinda degismekte olup, ortalamasit 38.83+40.58 ay, medyam1 24 aydir. Final
gradiyenti orta diizeyde olan 1 ¢ocugun izlem siiresi 18 aydir.

Tan1 yas1 1 yas iizerinde olan toplam 24 erkek ¢ocugunun; 23’liniin gradiyenti hafif diizeyde
iken, 1’inin orta diizeydedir. Final gradiyenti hafif diizeyde olan ¢ocuklarin izlem siireleri 12
ay ile 84 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi 36.83+21.04 ay, medyani1 31 aydir. Final
gradiyenti orta diizeyde olan 1 ¢ocugun izlem siiresi 17 aydir.

Hafif aort stenozu tanili hastalarin,cinsiyete gore cocuklarin baglangic ve final gradyent
diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0.05).

Hem kiz ,hem erkek cocuklarinda,baslangic gradiyent diizeyine gore final gradiyent
diizeyinde goriilen artis istatistiksel olarak anlamlidir (p<0.05).

Hastalarda hafif aort darligi gelismesi ile (aort jet velositesinin 2.5 m/sn lizerine ¢ikmast), sol
ventrikiil ¢ikim yolu daralmasi giderek artan siddette gelisecektir. Otto ve arkadaslari,
asemptomatik aort darligi bulunan, 123 hastay1 prospektif olarak ortalama 30 ay izlemislerdir;
Bu calismada aort jet velositesinde yilda ortalama 0.3 m/sn lik artig, transaortik basing
gradientinde yilda ortalama 7 mmHg lik artis ve kapak alaninda yilda 0.1 cm?2 lik bir azalma
gozlemislerdir. 39. Diger kardiyak kateterizasyon ile yapilan ¢alismalarda da kapak alaninda
yilda 0.1-0.3 cm?2 lik bir azalma, transaortik basing gradientinde yilda ortalama 10-15 mmHg
lik artiglar gozlenmistir. 16. Ancak unutulmamalidir ki; hastaliin hemodinamik seyri,
bireyler arasinda genis farkliliklar gosterir. Baz1 hastalarda yillarca sol ventrikiil ¢ikim yolu
daralmas1 degisiklik gostermezken, bazilarinda stenoz c¢ok hizli bir ilerleme ile
seyredebilmektedir.

Hastaligin seyrini etkileyen faktorler heniiz tanimlanamamustir. Belli bir noktada, ¢ikim
yolundaki darligimin derecesi egzersiz sirasinda kalp debisinin yeterli diizeyde artmasini
engeller ve hasta semptom vermeye baslar. Ilging olan bir baska konu da, kritik darlik olarak
diisiiniilmeyen bazi hastalar semptom verirken, ¢ok daha siddetli aort kapak darligi olan
hastalar asemptomatik kalabilmektedir. Yine de klinik sonuglar en fazla semptomlarin varligi
ile iligkilidir. 16.

Harkel ve arkadaslarinin yaptig1 bir ¢alismada ise 245 konjenital aortik valviiler stenozlu
hastada ortalama 10 yillik bir izlemde yillik artisin 0.04 m/sn/ yil oldugu saptandi.176.
Yapilan baska bir calismada 142 hafif aort stenozlu hastanin 10 yillik incelenmesinde sadece
% 12’ sinde progresyon gorildii. Bizim ¢alismamizda da 29,31+22,56 ay (median 23 ay)

incelemede %12’ sinde progresyon saptanmistir. 177.
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Hafif pulmoner valviiler stenozlu hastalardan tani yas1 1 yas ve altinda olan toplam 31 kiz
cocugunun tamaminin final gradiyenti hafif diizeyde kalmistir. Bu ¢ocuklarin izlem siireleri 4
ay ile 120 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi 26.32+25.28 ay, medyan1 20 aydir.

Tan1 yas1 1 yas ve altinda olan toplam 29 erkek cocugunun; 26’simin final gradiyenti hafif
diizeyde iken, 2’sinin orta ve 1’inin onemli diizeydedir. Final gradiyenti hafif diizeyde olan
cocuklarin izlem siireleri ortalamasi 24.77+18.43 ay, medyan1 18 aydir.

Tan1 yas1 1 yas iizerinde olan toplam 7 kiz ¢ocugunun tamaminin final gradiyenti hafif
diizeydedir. Bu ¢ocuklarin izlem siireleri ortalamasi 19.86+13.00 ay, medyani 16 aydir.

Tan1 yas1 1 yas lizerinde olan toplam 8 erkek cocugunun tamaminin final gradyenti hafif
diizeydedir. Bu ¢ocuklarin izlem siireleri 19 ay ile 58 ay arasinda degismekte olup, ortalamasi
38.12+14.16 ay, medyani 35 aydir.

Calismamizda,hafif pulmoner stenozlu hastalarda , cinsiyete gore ¢ocuklarin baslangi¢ ve
final gradyent diizeyleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmaktadir
(p<0.01).Kiz ¢ocuklarin baslangi¢ gradyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde goriilen
diistis istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamlidir (p<<0.01).Erkek ¢ocuklarin ise, baslangi¢
gradyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde istatistiksel olarak anlamli bir degisim
goriilmemistir (p>0.05).

Hafif pulmoner stenozlu hastalar yas gruplarina gore degerlendirildiginde, 1 yas ve altinda
olan ¢ocuklarin baslangi¢ gradiyentleri, 1 yas iizeri ¢ocuklarin baglangi¢ gradiyentlerinden
istatistiksel olarak anlamli diizeyde yiiksektir (p<0.05).

Calismamizda 1 yas altt ve st  hafif valviiler pulmoner stenozlu hastalarin final
gradiyentlerinde belirgin azalma saptanmistir. Bu azalmanin 1 yas altindaki ¢cocuklarda 1 yas
iistiindekilere gore istatistiksel olarak anlamli oldugu saptanmistir.

Hafif konjenital pulmoner stenozlu hastalarin ise %2.6’ sinda orta dereceye, %1.2° sinde
onemli dereceye ilerlemis yani hastalarimizin %3.8’inde progresyon goriilmiistiir.

Anand ve arkadaglar1 1997 yilinda asemptomatik pulmoner valviiler stenozlu 51 infanti
izlemislerdir ve bu hastalarin 6 ¢ sinda (%15) hizli bir progresyon goézlemlemislerdir. Bu
hastalarin 3’1 6 ay icinde, geri kalan 3’11 ise 2 yasindan sonra opereasyon gerektiren gradiyent
diizeylerine ulagmiglardir. 178.

Birinci ¢’ Natural history study of congenital heart defects’” genis ¢apli arastirmasinda 261
hastanin 184’{ine kardiyak kateterizasyon uygulanmis ve sadece 26 hastada(% 14) belirgin
gradiyent artiglar1 saptanmistir. Bu ¢alismaya sadece 22 tane 2 yas alt1 ¢ocuk dahil edilmistir.
Baslangic gradiyenti yiiksek olan 4 yas alti cocuklarda progresyon riskinin daha yiiksek

oldugu sonucuna varilmistir. 139.
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Ikinci ¢* natural history study of congenital heart defects’’ calismasinda ise 25 mmHg ve alt1
gradiyenti olan hastalar izlenmis ve hicbirinde artig saptanmamaistir. Her iki ¢calismada da hafif
pulmoner stenozun statik bir lezyon oldugu ve nadiren ilerleme gdsterdigi sonucuna
varilmstir. 154.

Ancak Rowland ve arkadaslarinin yaptig1 ¢alismada 147 hasta izlenmis ve baslangi¢ yasi 1 ay
altinda olan hafif ve transient pulmoner stenozlu 56 hasta incelenmis, 20 mmHg altinda
baslangi¢ gradiyentine sahip olan 21 hastanin %80°ni aynm1 kalmig, hafif diizeyde baslangig
gradiyentine sahip olan 19 hastanin %63’ilinde gradiyent hafif diizeyde sonlanmistir. Ancak
16 hastada gradiyentlerinde 20 mmHg’ya esit ve daha fazla artis saptanmustir. 1.

Bizim ¢alismamizda ise hafif pulmoner stenozlu hastalarin 1 yas altindaki 60 hastanin
%?3’iinde orta dereceye, % 1.5'nda ise dnemli dereceye artis saptanmustir. 1 yas tistiindeki 15
hastanin ise tamaminda artis saptanmamuistir. Hafif pulmoner valviiler stenozlu hastalarimizin
progresyon gosterenlerin tamaminin yas grubu ilk 1 yas altindadir. Hafif pulmoner stenozlu
hastalarimizin progresyon gosterenlerin tamaminda cinsiyet erkektir.

Yapilan ¢aligmalarda hayatin ilk yilinda saptanan 40 mmHg sistolik gradiyentten diisiik
pulmoner valviiler stenozlu hastalarda pulmoner valviiler stenozun seyirinin selim oldugu
sOylenebilir. Neonatal periyodda hafif pulmoner valviiler stenoz saptanan hastalarin %25’inde
ilerleyen donemde belirgin stenoz gelistigi gorlilmiistiir ve bunlarin yarisina operasyon
yapilmistir. Bizim ¢alismamizda ise yasamin ilk yilinda hafif pulmoner stenoz saptanan 60
hastanin 3 (% 4.5)° inde darlikta artis saptanmistir. Ancak bu hastalarin hicbirinde balon
valviiloplasti ihtiyac1 olmamistir. Neonatal donemde saptanan hastalar1 bu yiizden
calismamizdaki izlem siirelerinden de anlasilacag tizere diger gruplardan daha farkli olarak
stenozunun derecesinden bagimsiz olarak daha dikkatli ve sik araliklarla takip etmek
gerektigini vurgulamak isteriz.

Pulmoner stenozlu hastalarimizin final gradiyentlerinde anlamli oranda azalma saptanirken,
hafif aort stenozlu c¢ocuklarin final gradiyentlerinde ise final gradiyentlerinde istatistiksel
olarak anlamli bir artig saptanmistir (p<0.01).

Gielen ve arkadaslarinin ise 1999 yilinda 174 hasta ile yaptiklar1 bagka bir ¢alismada trivial
diizeyde baglangi¢ gradiyentine sahip pulmoner stenozlu hastalarinin %3’linde ciddi stenoza
ilerleme saptanmistir. Bu durum hafif stenozlu ve orta derecede stenozlu hastalarinda sirasiyla

progresyon gdsterme orant ise %10 ve %9 olarak saptanmigtir. 179.
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Yapilan calismalarda hafif pulmoner stenozun statik bir lezyon oldugu ve nadiren ilerleme
gosterdigi sonucuna vardirmistir.1997 yilinda yapilan baska bir ¢alismada, hafif pulmoner
stenozun Ozellikle kiigiik infantlarda dikkatlice izlenmesi gereken, ciddi progresyon riski
tastyan ve statik olmayan bir patoloji oldugu sdylenmistir.Neonatal periyoda hafif pulmoner
stenoz saptanan hastalarin % 25’inde ilerleyen donemde belirgin stenoz gelistigi goriilmiistiir
ve bunlarin yarisina operasyon yapilmustir. 180.0Oztarhan ve arkadaslarinin yaptigi bir
caligmada ise 1 ay altinda tan1 konmus 31 hastanin baslangi¢ gradiyenti transiyent olan 6
hastanin tamamu (izlem siiresi 45+25 ay mean 50 ay) hafif ve transiyent diizeyde kalirken
hafif gradiyente sahip olan 16 hastanin %87 sinde gradiyent ayni kalmis veya gerilemistir. 2
hastada darlik orta dereceye artis gostermis olup balon valviiloplasti ihtiyac1 gostermemistir.
Sonug olarak ,hafif pulmoner stenozlu hastalarda,1 yas ve alt1 ¢cocuklarin baslangi¢ gradiyent
diizeyi ile final gradiyent diizeyi arasinda pozitif yonde, %41.6 diizeyinde ve istatistiksel
olarak ileri diizeyde anlamli bir iligski bulunmaktadir (p<0.01).1 yas {izeri ¢ocuklarin baslangic
gradiyent diizeyi ile final gradiyent diizeyi arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki
bulunmamaktadir (p>0.05).

Cinsiyete gore ¢ocuklarin baslangi¢ ve final gradiyent diizeyleri incelendiginde;kiz ¢ocuklarin
baslangi¢ gradiyent diizeyine gore final gradyent diizeyinde goriilen diisiis istatistiksel olarak
ileri diizeyde anlamhidir (p<0.01).Erkeklerde ise baslangi¢ gradiyent diizeyine gore final
gradiyent diizeyinde istatistiksel olarak anlamli bir degisim goriilmemistir (p>0.05).

Yine hafif pulmoner stenozlu hastalardal yas ve altinda olan cocuklarin baslangic
gradiyentleri, 1 yas ilizeri ¢ocuklarin baslangic gradyentlerinden istatistiksel olarak anlamli
diizeyde yiiksektir (p<<0.05). Tan1 yaslarina gore ¢ocuklarin final gradiyent diizeyleri arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir farklilik bulunmamaktadir (p>0.05).1 yas ve alti hastalarda
baslangi¢ gradiyent diizeyine gore final gradiyent diizeylerinde goriilen diisiis istatistiksel
olarak ileri diizeyde anlamlidir (p<0.01).

Calismamizda 1 yas altt ve Usti  hafif valviiler pulmoner stenozlu hastalarin final
gradiyentlerinde belirgin azalma saptanmistir. Bu azalma 1 yas altindaki ¢ocuklarda 1 yas
iistiindekilere gére anlamli oldugu saptanmistir.

Hafif aort stenozlu ¢ocuklarda;1 yas ve alti cocuklarin baslangi¢ gradiyent diizeyi ile final
gradiyent diizeyi arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki bulunmamaktadir (p>0.05).

1 yas istli ¢cocuklarin baslangic gradiyent diizeyi ile final gradiyent diizeyi arasinda pozitif
yonde, %54.7 diizeyinde ve istatistiksel olarak ileri diizeyde anlamli bir iliski bulunmaktadir

(p<0.01).
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Hafif valviiler aort stenozlu hastalarda 1 yas alti ve 1 yas istiindeki hastalarda final
gradiyentlerinde artma saptanmistir, bu artig 1 yas altindaki hastalarda belirgindir.

1 yas TUustl vakalarda, hafif pulmoner stenozlu c¢ocuklarda baslangica gore final
gradyentlerinde azalma goriiliirken, hafif aort stenozlu cocuklarda artis goriilmektedir.

1 yas ve alti vakalarda ise, hafif pulmoner stenozlu g¢ocuklarda baslangica gore final
gradyentlerinde azalma goriiliirken, hafif aort stenozlu ¢ocuklarda artis gortiilmektedir.

Hafif pulmoner stenoz, 6 aydan sonra saptanan vakalarda selim seyretmekte,ancak neonatal
donemde saptanan hastalarda sik olmasa da progresyon saptanabilecegi ve hatta Onemli
stenoza ilerleme goriilebilecegi icin, bu vakalar daha dikkatli takip edilmelidirler.Hafif aort
stenozlu vakalar ,hastalik her yas grubunda ve o6zellikle 1 yas altinda progresif 0Ozellik

gosterdiginden bu agidan takip edilmelidir.
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6. SONUCLAR:

Baglangic gradiyenti ve ortalama izlem siiresi arasinda istatistiksel fark olmayan iki
homojen grup karsilagtirildiginda hafif pulmoner stenozlu hastalarin hafif aort

stenozlu hastalara gore daha iyi bir seyir izledigi saptanmaistir.

Progresyon gosteren hastalarimizdan pulmoner stenozlu hastalarda tamami erkek

iken, aortik stenozlu progresyon gosteren hastalarin 2/3’ {inde yine cinsiyet erkek

idi.

1 yas altindaki hafif pulmoner stenozlu hastalarda progresyonun 1 yas {istiine gore

anlamli olarak daha belirgin oldugu saptanmistir.

Hafif aort stenozlu hastalarda 1 yas altinda progresyonun 1 yas {istiine gére anlamli

oldugu saptanmustir.

Hafif pulmoner valviiler stenozlu hastalar da ister 1 yas altinda veya 1 yas iistiinde
olsun progresyon hizi ayni izlem siiresinde izlenen hafif aortik valviiler stenozlu

hastalara gore daha selim seyirli oldugu saptanmistir.
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