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KISALTMALAR

ABV : Aort Balon Valviloplasti

ACC/AHA : The American College of Cardiology/American He&ssociation

AD :Aort Darlig

AK . Aort Koarktasyonu

ASD . Atrial Septal Defekt

AVR : Aort Valv Replasmani

AY . Aort Yetmezlgi

BAV - Biktispid Aort Kapdl

CAV : Cerrahi Aortik Valvotomi
DKH : Dogustan Kalp Hastaliklari
EKG . Elektrokardiyografi

EKO . Ekokardiyografi

HKMP : Hipertrofik Kardiyomiyopati
MVP : Mitral Valv Prolapsusu

MY : Mitral Yetmezlik

oD : Otozomal Dominant

PA : Pulmoner Arter

PBV : Pulmoner Balon Valviloplasti
PD : Pulmoner Darlik

PDA : Patetnt Duktus Arteriozus
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PFO : Patent Foramen Ovale

PY : Pulmoner Yetmezlik

PVDA : Pulmoner Ven6z DérgiAomalisi

PVR : Pulmoer Valv Replasmani

STB : Sinotubduler Bilgke

SVKi : Sol Ventrikil Kitleindeksi

TAVI : Transkateter Aortik Kapaknplantasyonu
TPKI ‘Transkateter Pulmoner Kap#kplantasyonu
TY : TrikUspit YetmezIgi

VSD : Ventrikuler Septal Defekt
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ERCIYES UNIVERSITESI TIP FAKULTES i COCUK KARD iYOLOJISI

BiLiM DALINDA 1996-2012 YILLARI ARASINDA AORT DARLI Gl VE

PULMONER DARLIK TANILARI iLE TAK iP EDILEN HASTALARIN
KL INIK OZELL IKLER 1 VE iZLEM SONUCLARI

OZET

Amag: Calsmanin amaci aort dagh pulmoner darlik tanisi alan hastalarda ganli
tipini ve siklgini, darlik derecesinde ilerleme ya da gerilemkli@ni, tedavi

seceneklerini, operasyon nedenlerini ve hastabeyrini belirlemektir.

Hastalar ve Metod: Calsmada Erciyes Universitesi Tip Fakiltesi Pediatrieddyoloji
Klini gi'nde 1996 - 2012 tarihleri arasinda Doppler ekdkargrafi ile aort dark tanisi
konulan 215 ve pulmoner darlik tanisi konulan 4a8téanin tibbi kayitlari geriye donuk
olarak incelendi. Hastalarin gtari ve cinsiyetleri, bgvuru nedenleri, tani aninda
velveya izlemde belirlenen semptomlar, hastalaoy ke kilo persentil dgerleri,
elektrokardiyografide ventrikul hipertrofisi, taaninda glik eden kardiyak anomaliler,
EKO Doppler pik gradientleri ve takipte son pik dientleri, valviloplasti ve/veya
cerrahi glem yapilan hastalar icinslem oncesi pik gradientglem sirasinda gaken
komplikasyonlar, tani aninda hafif, orta vesira kapak dark olan hastalarin

progresyonu veya regresyonu ile kapak yetmezlikiaydedildi.

Bulgular: Tani aninda aort dagh tanisi konan hastalaringyartalamasi 69,23 + 54,4,
takip suresi 41,87 + 40,98 aydi. Pulmoner darhidstalarin yaortanca dgeri 24 ay,
takip soOresi 24 aydi. Hastalarin hepsi O©ncelikliarak Gftrim nedeni ile
yonlendirilmisti. Aort darlig1 tanisi olan hastalarda en sikayet cabuk yorulma (%13),
pulmoner darlik tanisi konan hastalarda en sgtlyet egzersiz sirasinda morarma
(%214) idi.

Aort darligl olan hastalarin %77’sinde, pulmoner darlolan hastalarin %87’sinde
valviler darlik tespit edildi. Aort dagina en sik gik eden kardiyak hastalik BAV,
pulmoner darfia en sik gik eden kardiyak hastalik ASD idi. Aort daflitanisi konan
hastalarin 105’i (%48,8) hafif, 24’0 (%11,2318 pulmoner darfii olan hastalarin 251’i
(%58,5) hafif, 36’s1 (%8,3) @r derecede dagla sahipti. Aort darfii olan hastalarin
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22'sinde (%11,2), pulmoner dafli olan hastalarin 12'sinde (%3,1) progresyon
saptandi. Aort balon valviloplasti yapilan 41 (%h8kta catmaya alindi. Hastalarin
tani aninda ortalama pik gradientleri 64+22,8 mmHKdgV oOncesi ortalama pik
gradientleri 75+20,61 mmHg, takipte bakilan soralarha pik gradientleri 35,46+20,8
mmHg ol¢uldl. Pulmoner darlik tanisi konulan 1262%56) hastaya PBV yapildi.
Hastalarin tani aninda ortalama pik gradientlei8&@mmHg, PBV dncesi ortalama pik
gradienti 70,7+25 mmHg, takipte bakilan son ortaapik gradientleri 25,4+16,3
mmHg 6l¢uldd. Valviloplasti sonrasinda en sik @gelikomlikasyon kapak yetmegili
idi. Aort darligl olan 8 hastada (%19,5) valviloplasti sonrasirgpeliaort yetmezfii,
pulmoner darlil olan 12 hastada (%9,5) pulmoner yetmezlikstjelAort darligi tanisi
alan 22 hastaya (%11), pulmoner darlik tanisi &arhastaya (%5,4) cerrahi tedavi
yapildi. Cerrahi tedavinin en énemli komplikasyasiumdu. Aort darkgl olan 3 hasta

(%13,6), pulmoner dag olan 2 hasta (%8,7) cerrahi uygulama sirasindatekoldu.

Sonug: Aort ve pulmoner darliklar ¢ocukluk gada genellikle asemptomatiktir.
Hastalar sikhikla Gftrim nedeni ile gvarurlar. Hafif derecede darliklar klinik olarak
genellikle iyi tolere edilir. Ancak darliklar hafiflahi olsa progresyon gosterebilir.
Ekokardiyografi ve Doppler ile takip tedavingeklinin belirlenmesinde yol gosterir.
Orta derecede dagh sahip hastalar EKO Doppler ile yakin izlenmeilk gradientin

arttigi durumlarda veya semptomlarin vanhda ABV/PBV, gerekli durumda cerrahi

tedaviler uygulanmalidir.

Aort ve pulmoner balon valviloplasti ¢ocuklarda &apdarliklarinin giderilmesinde
guvenli ve etkili bir yontemdir. Cerrahi uygulamafsBV/PBYV ile baari s&lanamany
olgulara veya kapak darliklaringlie eden dger kardiyak anomalilerin vaginda

uygulanabilir.

Anahtar Kelimeler: Aort darlgi, pulmoner darlk, balon valviloplasti, valvotomi,
kapak replasmani.



THE CLINICAL FEATURES AND FOLLOW-UP RESULTS OF PAT IENTS
WHO ARE FOLLOWED BY DIAGNOSED WITH THE AORT STENOSI S AND
PULMONARY STENOSIS BETWEEN 1996-2012 YEARS IN THE FEDIATRIC

CARDIOLOGY SCIENCE OF ERCIYES UNIVERSITY FACULTY OF
MEDICINE

ABSTRACT

Aim: The purpose of the study is to determine the type the frequency of aortic
stenosis and pulmonary stenosis, progression aessi@n in stenosis degree, the
treatment choices, the reasons of operation, amadbgress of the patients after the

treatment.

Patients and method:In the study the medical records of 215 patients Wwad aortic

stenosis and 429 patients who had pulmonary stendgignosed by Doppler
echocardiography in Erciyes University Medical HacuPediatric Cardiology Clinic

between 1996-2012 years have been evaluated rettosgy.

The diagnosis age and gender, the reason of appticahe symptoms which were
seen at the time of diagnosis and/or during theeodation, the height and weight
percentile values, ventricular hypertrophy in elecardiography, the cardiac anomalies
accompanied during diagnosis, the EKO Doppler pgaklient during the diagnosis
and the last peak gradient measured in the falipwthe pre-procedure gradient for the
ones who had procedures, the interventional puwesdapplied, the complications
which existed during the procedure, the progresaind regression of the ones’ mild,
moderate and severe valvular stenosis duringlignosis, and valvular insufficiency

of the patients have been put down.

Results: During the diagnosis the mean age of the aormasis patients were
69,231+54,4, observation period was 41,87+40,98 hwniThe median age of the
patients with pulmonary stenosis was 24 months tla@anedian follow-up time was 24
months. All of the patients were referred primadlye to murmur. The most common

complaint is fatigue in patients diagnosed withtiastenosis (13%), the most common
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complaint bruising (14%) during exercise in patenwith pulmonary stenosis,

respectively.

There were valvural stenosis at 116 (%77) of theepts with aortic stenosis, and 374
(%87) of the patients with pulmonary stenosis. Thest common accompanying
cardiac disease to aortic stenosis was BAV, thet masimon accompanying cardiac
disease to pulmonary stenosis was ASD. 105 (48886gnts diagnosed with aortic
stenosis had mild, 24 (11.2%) had severe stenasi®al (%58.5) of the patients with
pulmonary stenosis had mild, 36 (%8,3) had severgsis. Progression was seen with
the 22 (%11,2) of the patients with aortic sten@sid 12 (%2,6) of the patients with
pulmonary stenosis. The adequate collected datahwtonsisted of 41 patients with
aortic balloon valvuloplasty were presented. Meaakpgradient of the patients at
diagnosis time was 64 + 22.8 mmHg, and the meak geadient 75 + 20.61 mmHg
before ABV, and the mean peak gradient was lagivielip time 35.46 + 20.8 mmHg.
Pulmonary balloon valvuloplasty was applied to 1®2629) of the patients with
pulmonary stenosis. Mean peak gradient of theeptiat diagnosis time was 62 + 85
mmHg, the mean peak gradient before PBV 70.7 + 28Hg, and the mean peak
gradient was last follow-up time 25.4 + 16.3 mmHf§e most common complication
after valvuloplasty was valvular insufficiency. 8ificant valve insufficiency was
improved 8 patients (19.5%) in aortic stenosispafients (9.5%) in pulmonary stenosis
after valvuloplasty. Surgical treatment was appte@2 patients (%11) who had aortic
stenosis diagnosis, and 23 patients (%5,4) who fhddhonary stenosis. The most
important complications of the surgical treatmeaswentricular fibrillation and death.
3 patients with aortic stenosis (13.6%), and 2egodsi (8.7%) pulmonary stenosis died

during the surgical procedure.

Conclusion: Aortic and pulmonary stenosis is usually asymptaenat childhood.
Patients often present with murmur. Mild stenosigenerally well tolerated clinically.
However, even with mild stenosis can progress. Eattiography and Doppler follow-
up provide guidance on determining the shape datrivent. Patients with moderate
stenosis should be monitored closely with Dopptdroeardiography, when an increase
peak gradient or in the presence of symptoms; ABWBV, if necessary surgical

treatment should be applied.
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Aortic and pulmonary balloon valvuloplasty is aesahd effective method of removing
valve stenosis in children. Surgical applicatioa® ®e applied in patients who have

failed ABV / PBV or valve stenosis in the presenmfe other associated cardiac
anomalies.

Key Words: Aortic stenosis, pulmonary stenosis, balloon valpldsty, valvotomy,
valve replacement.
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1.GIRIS VE AMAC

Konjenital kalp hastaliklarinin % 3-8'inde sol vekiil cikim yolu darlgi™ % 7-
10'undan sa ventrikiil ¢ikim yolu darli® sorumludur. Yenidpan ve erken cocukluk
déneminde darliklar asemptomdtikolabildigi icin darliklarin siklg net olarak

bilinmemektedir.

Hastalarin ¢cgu erken donemde asemptomatik olsa da ileri donelgiEis arisi,

cabuk yorulma, carpinti, efor dispnesi ve senkdp lgilgular ortaya cikabilir.

Aort ve pulmoner darlilgiddeti zaman icinde gerileyebilgigibi ilerleyici de olabilir.
Darhgin agir formlarn tedavisiz birakilirsaventrikil hipertis, sistolik fonksiyon
bozuklygu, ventrikiler aritmi, enfektif endokardit, kalp tyeezligi ve olim gibi

komplikasyonlar gefiebilir®.

Darlik tedavileri konusunda farkh @gskenlerin risk faktoru olarak bildirilmesi, en
uygun mudahale zamaninin net olmamasi, kapsamizue sireli catmalara ihtiyac

oldugunu, cerrahi zamanlamanin ve endikasyonlarirstinasini gerektirmektedir.

Calismamizda klingimizde takip edilmy aort ve pulmoner darlikli olgularin, tani ve
tedavi sonuclarini inceleyerek, dgrh derecesinde ilerleme yada gerileme gikli
restenoz, operasyon nedenleriglike eden kardiyak patolojilerin belirlenmesini
amacladik.



2. GENEL BILGILER

2.1.AORT ve PULMONER KAPAKLARIN ANATOM isi

Aort ve pulmoner kapaklar semilunar kapaklar olaeahtandirilir ve kalpten cikan
arterlerin balangicinda bulunurlarismini damar limenine icten tutunan (¢ adet
yuvarlak kapakgiktan alir. Her bir semilunar kapakg yapsik kenari parabolik hat
izler ve agik uclar birlgr. Kapak acikliklari atriyoventrikiler kapaklardaaha azdir.
Kan akg hizi daha fazladir ve mekanikiamayla kagi karsiyadirlar.Atriyoventriktler
kapaklardaki ayarlayici mekanizmalar olan kordalitesie ve papiller kaslar semilunar
kapaklarda yer alm&2 Kalbin anatomiskekil 2.1'de gosterilmektedir.

Atrium sinistrum

Atrium dextrum

Ventriculus dexter

Septum interventriculare

Sekil2.1.Kalbin anatomisi (6)
2



Mekanik subap gorevi goren kapaklarin acilip kapasirkan akimi ve basing sayesinde
gerceklagir. Sistol sirasinda gerilmi olan arterler kapaklar Uzerinde ani basing
uygularak atriyoventrikiler kapaklara gore daltaletli kapanmalarina neden olur.

Semilunar kapakgiklarin serbest kenarlari dayafitkiéz ba dokusu icerir. Bunlarin
ortasinda sert U¢cgenimsi noduller (morgagni nodiillkasplarin kapanmasi sirasinda
merkezi kismi doldururlar.Sekil 2.2’de semilunar kapaklarin anatomik yapisi
gosterilmektedir. Bu durumda sintslerin ici kan delar, geniler ve birbirine temas
ederler. Sinuslerin paryetal duvari damar cidargime incedir ve basin¢ altinda
ventrikiler bgluga dgru bombelgirler (bulbus). Aortanin ve pulmoner arterin [imen

acikligl diizgiin daire biciminde ve fibroelastik yapidddft
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Sekil2.2. Semilunar kapak anatomik yapisi (9)

2.2. SEMILUNAR KAPAKLARIN EMBR IYOLOJisi

Kalp gelsiminin ilk belirtisi G¢tinct haftada endotelyal kordciftinin belirmesidir.

Bu kordonlar kanalize olarak endotelyal kalp tupleolustururlar. Tupler birlgerek
dcunci haftanin sonunda tubuler kalbisthuur, bu tiptn Gzerinde zamanlaghmlar
tesekktl eder. Trunkus arteriozus bdolinmesini tamarakaniizereyken, semilunar
kapaklarin primordiasi 9. haftada kicguk trabekijdinde belirir. Her ciftten sirasiyla
pulmoner ve aortik kanallar meydana d&li(Sekil2.3).



Dorsal kapak

Dorsal kapak
sigkinligi

Saf bulbar glkintl  siskinligi

Posterior
kuspit

Truncus Truncal
arteriosus Ikintilar

AL

Ventral kapak
sigkinligi Truncus pulmonalis

Bulbar cikintilar

Sekil 2.3Semilunar kapaklarinin gegiini A. Bulbus kordis ve trunkus arteriozus kesiB,bulbus
kordisin transvers kesiti C.0ncekine benzeekilde bulbar cikintilarin birkgnis goruntisu,

D. Trunkus pulmonalis ve aort kapaklariyla duvariar olusumu (11)

Pulmoner ve aort kapaklarinda darlik simundaki kesin mekanizma halen
bilinmemektedir. Bu konuda gidli gorisler vardir. Keith ve ark® bulbus kordisin
distal kisminin ge$me bozuklgunun kapak yapisinda anormgdli yol actgini ileri
stirmiglerdir. Oka ve Angrist? pulmoner kapak daginin yalnizca embriyojenik
gelismede bozukluk del geciriimis fetal endokardit sonucu alwgunu iddia
etmiglerdir. Bunlarin yani sira genetik faktorlerindeednli rol oynadgina dair bulgular

gorisler vardir.
2.3A0ORT DARLI GI (AORT STENOZU)

Aort darligl (AD) iki ventrikdl varliginda, sol ventrikil ¢ikim yolunda meydana gelen

anatomik bozukluktur.

Cocukluk cgindaki konjenital kalp hastaliklari icinde %3-8 omada gorilif.
Ventrikuler septal defekt (VSD), atriyal septal eldf (ASD), aort koarktastonu (AK),
patent duktus arteriozus (PDA) gibi gdr konjenital kalp malformasyonlariyla
birliktelik gorulse de genellikle izoledir ve %9Adan fazlasi konjenitaldir. Aort dagli
Turner Sendromu, Jacobsen Sendromu, Willams sendragibi bazi genetik

sendromlarla birlikte gorulebilmektedir.

Aort darligl yerlesimine gore; kapak uzerinde (supravalviler), kapakeginde
(valviller), kapak altinda (subvalviiler) gorilebifit En sik valviiler aort dagh (%71)
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gorultr, bunu subvalviler darlik (%10-20) ve suptaiiler darlik (%8-14) takip eder.
Darlik tipleri tek baina veya birlikte olabilif’.

2.4.AORT DARLI Gl SINIFLANDIRILMASI
2.4.1.Valviler Aort Darli g

Valviler aort darigina sebep olan en sik kardiyak anomali konjenitklidpid aort

kapasidir ve toplumda %2 oraninda goriftit(Sekil 2.4)

o

Sekil 2.4 Normal aort kapa, kapal ve acik pozisyonu(A-B), bikiispid stenatikt kapa *©

Biklspid aort kapgicogu vakada ilerleyici seyir gosterir. Hastalarin %88le kardiyak
siklus sirasinda kapakgiklarda anormal katlanmaysing, tirbilan akim ve hareket
kisithligr olur. Bu zorlamalar sonucunda kapak hasari, kagkicda kalsifikasyon ve
darlik geliir™. Aort koku dokusu yapisal olarak bozuktur ve atatadilatasyon
gorulebilir. Kapakciklarda sarkma, fibrotik cekillee ve sinotubuler gegleme
nedeniyle yetmezlik gelebilir. Bikispid aort kapanin dgru insidansi cocukluk
doneminde Kklinik bulgusu olmagl icin net olarak bilinmemektedir. Erkeklerde
kadinlara 3/1-5/1 oranla daha fazla gorulur.

2.4.2. Subvalviler Aort Darligi

Subvalviler AD prenatal ve yenigan doéneminde nadiren gortlen ve hayatin ilk on
yilinda kaglilasilan bir kardiyak patolojidir. Dgumsal olabildgi gibi kazanilmg da
olabilir. Vakalarin yarisindan daha fazlasinda V3, PDA, ASD, BAV, kesintili

aort arkusu sendromu, pulmoner darlik gibiili ek kardiyak defektler vardi 8 En



sik slik eden kardiyak lezyon VSD’dir (%20-65). Subvdei darlik 3 sekilde
gorulebilir;

a. Lokalize form (tip 1); aort kapginin hemen altinda ggen mesafede sol ventrikil
cikim yolunu kismen veya cepecevre daraltagdide dairesel yerlgm gosteren ince
fibr6z membrarnyeklindedir. Subvalviller AD’nin en sik (%75-%85) gtam seklidir™®.

b. Tunel formu (tip I); aort kap&inin hemen altinda uzun segment fiboromuskuler bir
yapiseklindedir. Subvalviiler AD'nin %6-20'sini ojturur®®.

c.idiopatik Hipertrofik Subaortik Darlik (Hipertrofik ~ Kardiyomiyopati);

Genetik gegili (OD) olabilecei gibi sporadik olarak da rastlanir. Kalp kasinnmer
hipertrofisi sonucu gelir. Sol ventrikul kavitesi daralir ve diyastolikrfksiyon bozulur.
Esas patoloji subvalviler bolgenin dinamik obstiyiisu seklindedir. Hastalar
genellikle 20-30'lu yalara kadar asemptomatikfiP. Hastalgin seyri araya giren
aritmiler (ventrikller taikardi, hasta sintis sendromu, AV nod bozukluklaaya sol
ventrikil ¢cikim yolunda gradientin artmasi ile Kétir ve hastalar ani 6lum ile

kaybedilir.
2.4.3. Supravalvuler Aort Darligi

Sol ventrikdl ¢ikim yolu darliklarinin nadir gorileseklidir. Sinotubuler bilgkede

(STB) kumsaatgeklinde bir daralma mevcuttur.

Sekil 2.5. Supravalviiler Aort Darls ??



Vakalarin yaklaik yarisi sporadik, %20’si ailesel (OD gggibir kismi Williams
sendromunun bir 6gesi olarak gorular. Williams sentunda ek olarak cikan aorta ve
distal aortada, pulmoner arterde darliklar goriii€b?® Supravalviller AD

yerleskesine gore iksekilde gortlebilir;

a. Lokalize darlik; hastalarin %60-75’inde bu tip gorulir. STB'de kuaatsseklinde

bir daralma ve kalinigma mevcuttur.

b. Yaygin darlik; %25-40 oraninda rastlanir. Darlik ve kalgnte ¢cikan aorta boyunca

uzunca bir segmentte hatta brakiosefalik damarknaiarina kadar ilerleyebilir.

Bazi hastalarda skk eden AK, karotis, renal, iliak arter ostiumlaile periferik
arterlerde darliklar gorulebilir. Hastgin ergkin yasta gorilmemesinin nedeni tedavi

edilmeyen olgularin ¢cocukluk ve genclikggada ani 6lum ile kaybedilmesidir.
2.4.4. Kritik Aort Darli g

Aort kapa&inda basing gradientinlh70 mmHg veya kapak alaning0.5 cm? olmasi
hali agir aort darlgidir. Yenidgan ve bebeklik donemindezia AD ile birlikte sol
ventrikll gelsimi yetersiz oldgunda, PDA yoluyla ggdan solasant varlginda kritik
AD’den bahsedilir. Duktus kapaninca sistemik gola s@lanamaz ve hipotansiyon
zayif periferik perfiizyon, zayif nabiz, siyanoz,njestif kalp yetmezfiine basl
takipne, beslenme gugii, gelsme gerilgi, terleme ve dispne ortaya ciKarOldukca
agir seyreder ve dmumdan sonraki giin veya haftalar icinde yol @cprogresif kalp

yetmezIgi ile hastanin 6lumine neden olur.
2.5.A0RT DARLI Gl PATOFizYOLOJiSi

Aort darliginda oncelikli patoloji sol ventrikil ici basing kiinde argtir. Basing
arttikca konsantrik sol ventrikil hipertrofisi gali Uzamsg ejeksiyon siresi ve
kisalmg diyastol siresi, aort basincinin azalmasi gibientstle zamanla koroner
beslenmede vyetersizlik ggh. Subendokardiyal bdlgede hipoperfizyon ve iskemi
meydana geli>. Subendokardiyal iskemi ve kalp debisinin yetegirgttirilamamasi

egzersiz sirasinda gis arisi ve senkopa neden olablffi?’.



Duvar kalinlgindaki artma sol ventrikil basincindaki girtkarsilayamiyorsa duvar

gerilimi (afterload) artar. Bu durum Laplace kanualeuanimlanabilir:

Duvar gerilimi=ventrikdl ici basing x verkiil yaricapl x duvar kalirg

Artmis duvar gerilimi ventriktlin sistolik ve diyastol#onksiyonlarinin bozulmasina
sebep olurSiddetli darliklarda endokardiyal fibroelastozis @bilir. Dizgln yizeyli

ve oldukca kalin bir tabaka ventrikil kavitesi \appler kaslarin Gizerini kaplar.

Sol ventrikil ¢ikim yolu darliklarinda artgnsol ventrikil diastol sonu basincinagha
olarak sol atriyum basinci artar ve sol atriyalentpfi gelsir. Bu nedenle sol ventrikil
citkis yolu darlgl ozellikle atriyal fibrilasyon gibi atriyal aritifere sebep olarak

hastanin klinik durumunda ciddi bozukluklara nedtabilir®”.

Yenidasanda AD’nin derecesi sonraki patofizyolojik gidide belirleyicisi olur.
Siddetli darliklarda intrauterin hipertrofi devardwe kismen fibrozis olabilir. Sol
ventriktl diyastol sonu basinci ile sol atriyum loggarinin artmasi pulmoner édem
gelismesine sebep olabilir. Kritik AD’de kapaktan gegok azdir, hemen daima
ventrikul hipertrofisi ve kismi fibrozis vardir. Koner dolaim, beyin ve distal aortun
perfizyonu PDA'dan gegen akim ilegtnir. Dggumu takiben duktus agikh devam

ettirlmezse mortalite kaginiimazdir.

Aort darliginda kapakta yetmezlik geghesi ve yetmeziin ilerlemesi 6nemli
komplikasyonlardan biridir. Yetmezlik icin bilineren 6énemli mekanizma sistol
baslangicinda tekrarlayici jet akimaghaolusan aort kapak travmasithr Sol ventrikdil
¢cikim yolu gradienti ilerleme gostermeyen hastal&bi 80’inde AY ilerleme géstermez.
Gradienti artan hastalarin yakille % 60’1nda AY’de ary gorilur. Dger bir deysle

darlik gradienti arttikca AY sikiinda ve derecesinde argorilif®.



2.6. AORT DARLIGI TANI
2.6.1. Klinik ve Fizik Muayene Bulgulari

Konjenital valviller AD’ye sahip hastalarin @o ¢cocukluk déneminde asemptomatik
olup normal buylime ve geim gdsterirler. Semptomlar ggtheye baladiginda en sik
raporlananlar c¢abuk yorulma, yorgunluk, egzersiaglibdispne, ggus &risi ve
senkoptur. Aort darinda en sik gortlen semptom cabuk yorulmadir, habifde
%15, ciddi AD’de %31 oraninda goérulur. Basing geadii 70 mmHg ve Uzerinde olan
agir AD'de anjina ve senkop %10’un altinda olarakad@nmitir®®=%)

Agiraort darlginda ve konjestif kalp yetmeglne sahip cocuklar haric AD’de vital
bulgular normaldir. Bebeklerin ga dosumda iyi gorunar.

Kritik aort darlginda oOzellikle yenidganda duktusun kapanmasini izleyerek kalp
yetmezlgi ve kollaps bulgulari gelebilir. Bu hastalarda periferik dalan bozulmug
ekstremiteler sguk soluk, solunum sikintisi ve sik soluk alip vergre plandadir.
izler. Muayenede tgkardi, takipne, dispne, nabizlarin zayif alinmkapiller dolum
zamaninin uzamasl siyanoz dikkati ceker. S1 nor@alhafiflemg, boyuna yayilim

gosteren sistolik ejeksiyon ufurimu vardir. Kagacibtyuk olabilir.

Cocuk ve adolesanlarda dgrh siddetiyle dg@gru orantili olarak apikal kardiyak vuru
daha kuvvetli olur. S1 genellikle normaldir. S2 te&ya uzamy sistol nedeniyle son
derece daralmtir. S1'in hemen sonunda apeks ve sol sternal kikognnca ejeksiyon
Kligi isitilir. Aort darhiginin karakteristik Gftrimi ejeksiyon fli sonrasi bglar,
kresendo-dekrgendoseklinde, sistolik ejeksiyon tarzinda kalbin bazdéren iyi sitilir

ve karotis bolgesine gou yayillim gosterir

Klinik bulgularin ortaya ¢ikmasi hastgin sessiz déneminin bigiini ve kompansasyon
mekanizmalarinin yetersiz kalmaya slaaigini gostermesi acisindan 6nemlidir ve

prognozun artan bigekilde kotiye gidegenin habercisidir.



2.6.2. Aort Darhg! Laboratuar Bulgulari
1. Elektrokardiyografi(EKG)

Ventrikal hipertrofisi geltiginde ST segment depresyonu T dalga inversiyonu
gorilebilir.  Asemptomatik hastalarda ventrikller srdimiler 24 saatlik EKG
monitorizasyonu ile gO0sterilebilir, ventrikiler @minin varlgr aort stenozu olan
hastalarin ani olumleri ile gkilidir. Ancak unutulmamalidir ki; gredienti >80 mnithy

olan aort darfil olan hastalarin 1/3'tinde bile EKG normal olarékterilmistir .
2. Telekardiyografi

Sol ventrikul ve sol atriyum geglemesi nedeni ile kardiyomegali bulunabilmesine
ragmen telekardiyografi genellikle normaldi®? Kapasa ait kalsifikasyon dikkati

cekebilir. Valviler darlikta ¢ikan aortada poststéndilatasyon gozlenebifi®>*)
3. Ekokardiyografi (EKO)

Transtorasik ekokardiyografi iki boyutlu ve Dopplalsmasi ile aort dary tanisinda
kullanilan standart noninvaziv bir incelemedir. ld&larin anatomilgeklini ve darlgin
siddetini belirlemede guvenilir tanisal metottur. géklardaki kasp sayisini, kaligil)
hareketlerdeki azalmayi ve kubhgteeyi gosterir. Aortik kapak ve mitral kapak
fonksiyonlari, sol ventrikil boyut, kitle ve sistolfonksiyonlari, glik eden konjenital
patolojilerin dgerlendirilmesinde yuksek duyarlilik ve ('jzgigﬁjsahipti?l'%).

Pulsed Doppler kapak altindaki akim hizlanmasidviler darliktan ayirt etmede
kullanilirken, CW Doppler ile maksimum anlk pik agiient ve ortalama gradient
hesaplanir. Ayrica renkli Doppler kapak yetmeziikia deserlendiriimesinde, M-
mode sol ventrikil sistolik fonksiyon ve ventrikigipertrofisinin dgerlendirilmesinde

kullanili-36:37)

Aort kapak darkina kag! ventrikill cevabi dilatasyon olmadan duvar kagmida artma
ile karekterizedir. Busekilde gelgmis olan konsantrik hipertrofi sol ventrikil duvar
stresini azaltmaktadir. Hipertrofinin derecesinmadgsru olgim yontemi sol ventrikdl
kitlesinin hesaplanmasidir. Woythaler ve @k Devereux ve Reichek'#’

metodlarinin bir modifikasyonu olan metodu kullatasol ventrikal kitlesini ve kitle
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indeksini hesapladilar, boylece kronik volim ve ibasyiklenmesi olan hastalarda

hipertrofininsiddetini belirledilef*®>*,
LVM= 1.04x ( (PW+IVS+LVEDD)3- (LVEDD)3) — 13.6

LWMI= LWM/ BSA

LWM; sol ventrikdl kitlesi, LWMI sol ventrikil kite indeksi, PW; sol ventrikil arka duvari,
IVS; interventrikiler septum, LVEDD; sol ventrikdlyastol sonu ¢api
BSA; viucut ylzey alani (4xVicugalh gl (kg) +7) / (90+ vucut @rh gi)

Aort kapak darli ginin pik EKO Doppler gradientine gére derecelendirimesi;
Hafif aort darli g1; gradient <30 mmHg

Orta aort darh g1; gradient 30-69 mmHg

Agir aort darli g1; gradient>70 mmHg

Bazi merkezlerde daglin siddetini belirlemek icin aort kapak alani ekokantjyafik
olarak hesaplanir. Adolesanlarda ve gletilerde aort kapak alani 3-4 cm?2 olup
cocuklarda vicut ylizey alanina gore normalize redfluna gore normal 1-2 cm?/m?

dir. Aort kapak alan<0,5 cm?/mz2 ise@r, >0,7 cm?/mzise hafif dagh disindurur.

Kapak yetmezfii EKO deserlendirmesine gore; yok, eser, hafif, orta g& aeklinde

siniflandirildi.

Yok: Yetmezlik yok.

Eser: Kapak altinda ince yetmezlik akimi gorilmesi.

Hafif: Ventrikil genglemesinin glik etmedigi, kapak altinda ventrikil ¢cikim yole il
sinirlanan hafif gegiyetmezlik akimi gérilmesi.

Orta: Ventrikul icine kadar uzanan yetmezlik akimi gorébn

Agir: Ventrikdl derinliklerine kadar uzanan geryetmezlik akimi gérilmesi.
4. Efor Testi

Aort darligl olan cocuklarda oOykudeupheli semptomlar varsa, belirtileri ortaya
cikarmak icin yapilff®. Test sirasinda kalp hizi, kan basinci, egzersiesi
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provokasyonla aritmiler veya EKG’de iskemik gigklikler, ST segmentinde >1
mm’den fazla ¢okme ve olculen oksijen tiketimi raiktgibi faktorler izlem ve tedavi
planlamasinda yararl bilgiler @ayabilir. Egzersiz sonrasi bakilan Doppler EKO’da

basin¢ta 18 mmHg’lik yiksglhastanin yiksek riskgaigini gosterir.
5. Kardiyak Kateterizasyon

Kateterizasyon kardiyak debininhesaplanmasindayesdtikil diyastol sonu basinci ve
aort darlik gradienti 6lciminde oldukca duyarliddol ventrikil anjiyografisi; sol
ventrikil boyutu, fonksiyonu, andlis boyutu, kapadinligi ve hareketi, koroner arter
cikis yeri ve asenden aortun boyut ve konturlerinin Iohgsine olanak $gar.
Ekokardiyografinin yaygin kullanima girmesinden éraort darigin tanisinda, ameliyat
kararinda ve postoperatif takibinde kalp katetexypau kullaniingtir. GiUnimuzde bu
amacla EKO tercih edilmektedir. ACC/AHA 2006 rehher gore (The American
College of Cardiology/American Heart Associatiomcgk ve geng egykinlerde €21
yas) kalp kateterizasyonu endikasyonlguwisekilde belirlenmgtir;

a. Orta siddette AD’si olan asemptomatik hastalarda istitaB#&G’sinde sol
prekordiyal derivasyonlarda ters T dalgas ganlla,

b. Pik gradienti >50 mmHg olan semptomatik hastalarda,

c. Doppler EKO sonugclarinda ikilemde kalinan veya sempar ve gradientler
arasinda cefki bulunan asemptomatik hastalarda,

d. Spor aktivitesine katilmak isteyen veya hamile kamplanlayan orta AD’li
hastalarda,

e. Agir AD’li hastalarda kateterizasyon yapilabilir.

Aort kapak darli ginin kateterle élctilen gradiente gore derecelendilinesi;
Hafif aort darh gI; gradient <30 mmHg
Orta aort darh g1; gradient 30-49 mmHg

Agir aort darh g1; gradient> 50 mmHg
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6. Kardiyak Manyetik Rezonans Gorunttleme

Sol ventrikll kitle ve fonksiyon 6lciminde, baswe kapak alaninin sayisal olarak
hesaplanmasinda faydali olup bulgular Doppler dleiigle uyumludur. Ayrica kapak
anatomi ve morfolojisini, asenden aortu, koroneterargikg yerlerini ve anulis

boyutunu iyi gosterff™.

Non-invaziv olmasi, kontrast madde ve x-ray kulla@amasi, ¢ boyutlu goruntt elde
edilebilmesi gibi avantajlari vardir. Ggn teknoloji ile birlikte kullanilabilirigi

artacaktir.

7. Kardiyak Sintigrafi

Kardiyomiyopati, miyektomi ve miyotomi geciren halstrda, ventrikilin

fonksiyonlarinin postoperatif gerlendiriimesinde kullanilir.

2.7. AORT DARLI GI TEDAV iSi

2.7.1. Valvuler Aort DarligI Tedavisi:

Aort kapak darlgl tedavisi zordur ve hayat boyu dikkat gerektirneelt.

Aort darligl progresif bir olaydir, ani 6lim gibi istenmeyeardmlarla ilskili olabilir,
tekrarlayan gigimler gerekebilir. Endokarditin en sik ggigi bolgedir. Ygla birlikte
kalsifikasyon sik gedir ve sol ventrikil disfonksiyonuda 6nemli bir sarihaline
gelebilir

1. Medikal izlem

Aort darligl, yetmezIgi ve kok gerglemesinin seyrini déstirecek bir medikal tedavi
henliz yoktur.36. Bethesda Konferansi'ndaki kararlgodre cocuk ve ergenlerde
konjenital aort darfii icin medikal tedavi; endokardit profilaksisi vegzersiz

kisitlamasi, peryodik EKO ile gerlendirme ve takipten cjur.
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1- Hafif-orta darliklh asemptomatik ¢ocuklarda 1-2ilaralarla &ir darligi olanlarda
ise daha sik aralarla EKO Dopplerggdendirmesi yapllir.

2- Ortalama Doppler gradienti >30 mmHg veya pik gratdies50 mmHg olan
asemptomatik cocuklar sporla aktif olarak ilgileelder ise veya hamilelik s6z
konusuysa egzersiz stres testi yapiimalidir.

3- Aktivite kisitlamasi pik Doppler gradienti <40 mmHglan hastalar icin
gerekmezken, pik Doppler gradiyenti 40-70 mmHg okastalar icin yagmali
sporlar kisitlanir.

4- Gradienti >70 mmHg hastalarda argmentriktler aritmi ve ani 6lum riski §adig
icin yarismali sporlara izin verilmez.

Darligin tipine veyasiddetine bakilmaksizingsz hijyeninin sglanmasi ve bakteriyal

endokardite kar profilaktik antibiyotik kullaniimasi onerilir. Ad yetmezIgi olan

hastalarin anjiyotensin konverting enzim inhibidr| hidralazin, veya kalsiyum kanal
blokerlerinden yarar gorduklerini gosteren gmlalaf“z) vardir. Ancak Evangelista ve
ark®® aort yetmezfii olan asemptomatik hastalarda 7 vyillik izlemdeamil ve

nifedipinin aort kapak replasmanini geciktirme,ideacan kan miktari, sol ventrikil

bildirmislerdir.

Yenidasanin kritik aort darfiinda prostaglandin ;& erilmesi duktusu acik tutarak sol
ventriktl yakinu azaltir. Sol ventrikiglevinin bozuk oldgu hastalarda inotropik ajan
olarak dopamin periferik vaskuler direnci azaltosfodiesteraz inhibitorleri ventrikdl
kasilabilirligini arttirir, didretik (furosemid) kan basincindai desisikliklerin olmasini
engeller. Bu hastalarda asidozun duzeltimesi gerekolunum sikintisinin neden
olacal is yukini ortadan kaldirmak icin hastanin entiibeeeelkl tam uyutulmasi
yararli olabilir. Katater kgullarinin sglanmasini izleyerek hastaya kateterizasyon

yapiimalidir.
2.Aort Balon Valvuloplasti

Aort kapak darfiinda balon valviiloplasti ilk olarak Labadibi ve W#itarafindan
1983'te uygulandiilerleyen yillarda yenidgan ve ¢ocuk hastalarda birgok teknikle aort

balon valviiloplastiglemi uygulanmytir*>4°)
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Cocuklarda aort darliklarinda balon valviloplaséi cerrahi valvotominin sonuclari
benzerdir. Ancak hastanede yasiiresinin kisa olmasi, sternotomi skari olmamasi v
kardiyopulmoner bypass uygulanmamasi gibi makueglkeble cerahiye gore daha sik
tercih edilmektedir. Her iki yéntem guvenilir veeéfif olmasina rgmen ilerde kapak

desisimine kadar gidebilen yetmezlik ggdbilmektedir.

Sekil 2.6 A. Balon valviuloplasti sirasinda kapak bdlgesindel keklinde darlik alani B.Darlik

giderildikten sonra balonun tamamen acglgoriinimif*”
a. Balon Valvuloplasti Tedavi Endikasyonlarri;

Aort stenozlu hastalarin balon valviloplasti tedavigin desisik ilkeler ©ne

sUrdimistar,;

1. Orta darlk ve istirahatte EKG’de ST-Tgigkli gi

2. Semptom yok ancak efor testinde EKGsigiélikleri veya eski testlere gore fark
olmasi

3. Kateterizasyonda60 mmHg sistolik gradient

4. Aort darlgina b&li semptomlar vs.

Gunumuzdeki tekniklerle kapak gradienti 50-79 mmétgsindaki hastalarda gimi
geciktirmenin yararsiz olgw belirtiimistir. Ancak bu kriterler dgisik merkezlerde

tartismali olarak kayilanir ve bazi dgsiklikler yapilabilir®.
b.Balon valviloplasti islem basarisi;

1. Kapaktaki gradientin %50'den fazla azalmasi ve/vé&fa mmHg'nin altina

inmesi
15



2. Aort yetmezlgindeki artsin orta dereceyi gegmemesi
3. Olum veya 6nemli komplikasyon aimnamasidir.
Basarisizlik; kapaktaki gradiyentin yeterli azaltilamasi, 6lim veya yami tehdit eden

komplikasyonlarin olgmasidir.
c. Balon valviiloplasti komplikasyonlarri;

Balon aortik valviloplastinin 6nemli komplikasyonlafazla deildir. isleme bali
mortalite %0,5 ve altinda bildirilmiolup genelde yenid@an ve kritik aort darlikli
bebeklerdedif®. En sik kagilasilan komplikasyonu aort yetmeginin olusmasidir.
Yetmezlik orta dereceye kadar kabul edilebilir.g&i komplikasyonlar arasinda;
femoral arterde tikanma veya daralma, aritmi (Veilker tssikardi, fibrilasyon,
ventriktler ekstrasistoller, dal bloklari ve asigtobalon patlamasi, sol ventrikl
delinmesi, aort yirtiimasi, perikardiyal tamponat kanama vardi’. izlemde aort
kapazindaki gradientin yeniden artmasi 6zellikle ilk 1 iginde gozleniry. islem

sonrasi olgan aort yetmeziinin derecesi de zaman iginde sagosterebilir.
d.Balon aortik valviloplastinin kontrendikasyonlari;

 Aort kapa&inda 2 derece Ustiinde yetersizlik bulunmasi,

« Kalsifik kapakl hastalar (gorecegli
3.Transkateter aortik kapak implantasyonu (TAVI)

Yetiskinlerde klinik uygulamada semptomatik ciddi aodrlgi olan hastalarin en az
%30'na ileri yg, ciddi sol ventrikil disfonsiyonu ve birden fazkamorbid durum
olmasi nedeni cerrahi olarak aort kapak replasnyapilamamaktadir. Son yillarda
transfemordt>*®, transapikdt®, transkateter aort kapak implantasyonu bu grupateas
icin degerli bir alternatif yontem olma 6zedini kazanmgtir®. Rodés ve aff® TAVi
yapilms olan hastalarda herhangi bir nedenle 1lyillik oliomanini %25 olarak

bildirmislerdir. Calgmayla ilgili cocuk hastalarda yeterli veri henlukio.
4.Cerrahi tedavi

Progresif aort kapak yetmegiligelisen veya balon valviloplastiye direncli, tekrarlayan

darlg! olan hastalara uygulanmaktadir.
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Yontemler:

1- Balon valvuloplastinin bgarisiz oldgu veya uygulanamagh sit cocuklarinda,
dilatorler veya balon kataterler kullanilarak kapsbrtik valvotomi yapilabilir.

Bu girisimin cerrahi mortalitesi diiikttr.

2- Kiritik aort darlgl ve aort hipoplazisi olan yenidanlarin prognozu kot olup bu
hastalarda ilerde yapilacak Fontan ameliyati ignieceSinde Norwood giimi

tercih edilebilir.

3- Valvuler AD’de baskin lezyon darliksa genelliklerakapaina komissirotomi

denenir, baskin lezyon aort yetmgisie aort kapak replasmani gerekebilir.

Hastalarin %10-30’'unda valvotomi veya balonsgimi sonrasi 6nemli aort yetmegili

gelisir.

Replasmanda mekanik kapaklar, homogreft, otograftaklar ve biyoprotez kapaklar
kullanilir. Cocuk ve genc ekinlerde aort kapa replasmani icin ideal secenek aort
kapainin pulmoner otogreft ile replasmanidir (Rosssim). GUinimuiuzde aortdagh
nedeni ilekapak replasmani yapilan hastalarin binyikisminda mekanik

kapaklar kullaniimaktadir.

Biyoprotez Kapak Mekanik Kapak

Sekil 2.7. Biyoprotez ve mekanik kapaklar
Aort Kapak Darli ginin Dogal Seyri

Konjenital aort kapak hastaliklari ggan boyu devam eden hastaliklardandir, 25 yillik
yasam beklentisi %85’dir. Tibbi tedavi ile izlenen tedarin %40’''1nda daha sonra
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girisim gerekir. Girgim uygulanan hastalarinyakl& %40'inda ikinci ameliyat veya

girisime gereksinim duyulur.
2.7.2. Subvalviler Aort Darlgl Tedavisi

Subvalviler AD darfiinin tedavisi cerrahidir ancak endikasyonlari féulklgosteririr.
Gersony WM subvalviiler darlik tedavisinde cerrahi endikasygn ilk kez gagidaki
kilavuzu énermitir;
1- Ciddi subvalviler darlikl hastalar ameliyat edilme
2- Infant ve kuclik cocuklar iyi tanimlangni30 mmHg ve (zeri gradient
varhginda ameliyat edilmeli, 30 mmHg altinda olan gratlerde hipertrofi
bulgusu yoksa hastalar hayatin ilk yillarinda yakkip edilmeli,
3- Sol ventrikul ¢ikim yolu gradient#30 mmHg olan buyuk ¢ocuklar 6nemli AY
bulgusu yoksa yakin takip edilmeli,
4- Semptomu ve hipertrofi bulgusu olmayan, gradie®® mmHg olan hastalar
yakin takip edilmelidir.
Diskret membrani olan orta derecede subvalviler&Ddtgal seyir ilerleyici aort
genellikle daha @r cerrahi tedavi yontemleri kullanighicin yeni gelsgen AY varlg
veya >50 mmHg tepe gradiyent cerrahi endikaS%bolarak kabul edilebilir.

Diskret subvalviler daghin tekrarlama riski %25-30’durizole diskret membran
rezeksiyonunun hastane mortalitesi oldukcastitiir (%60-1.75°%% tiinel formun
mortalitesi daha yiiksektir (%60-11%.

2.7.3. Supravalviler Aort Darligi Tedavisi

Supravalviler AD ¢gu zaman ilerleyicidir, ventrikil hipertrofisiddetlenmeden tedavi

edilmesi uygundur. Cerrahi tedavi sonrasinda aapgknda bozulma, yiksek basing

nedeniyle olgabilecek koroner ateroskleroz ve ani kardiyak amiski azalit

Darlik alaninda gradient >30 mmHg ise klinik senmpliar ortaya ¢ikngsa veya cerrahi

gerektiren dier kardiyak patolojilerle beraberse cerrahi endikasvardir.
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Eger gradient 30-40 mmHg'nin altinda, sol ventrikipdrtrofisine ait higbir bulgu
yoksa hastalar 6 ayda bir EKO ile izleneifir

Cerrahi tedavi sonuclari hasfah yayginlgi, cerrahi teknik ve gik eden anomalilerin

varligina bal olarak dgiskendif®.
2.8. PULMONER DARLIK (PULMONER STENOZ)

Sg ventrikildeki kanin pulmoner dglena katilmasina engel olan malformasyonlgr sa
ventrikul ¢ikim yolu darliklari bgi g1 altinda toplanirilk kez 1761'de Giovanni Battista
Morgagni tarafindan tanimlangar. Konjenital kalp hastaliklari arasinda ASD, V.SD

PDA'dan sonra 4. sirada yer alir.

Pulmoner darlik (PD) hemen daima (%95) konjenital@mbriyolojik olay tam olarak
anlsgilamamakla birlikte; bulbus kordisin distal kistmnibozuk gekimi, ventrikiler
septumun tamamlandiktan sonra pulmoner kapaklaam tolarak birlemeye
ugramamas! veya fetal endokardit sekelinglbaldugu ileri strulmigtir. Genetik
faktorlerlerle, multipl somatik anormalliklerin likteli gi de s6z konusudur.

Darlik konjenital Rubella, Noonan sendromu, Willemsendromu ¢iginde primer
oldugu gibi romatizmal atg bakteriyal endokardit, travma, karsinoid sendigibi bazi

akkiz nedenlere l@h olarak da gorulebilir.

Darlik yerlsimine gore; kapak seviyesinde (valviler), kapakndh (subvalviler,
infundibuler) veya kapak (st kisminda (supravamulelabilir®. izole valviler

pulmoner darlik saventrikiil ¢ikim yolu darliklarinin en sik nedemitfi®®)
2.9. PULMONER DARLIK SINIFLAMASI
2.9.1. Valvuler Pulmoner Darlik

Klasik ve displastik pulmoner kapak sh@inda iki grupta incelenebiff?. Klasik
pulmoner kapak daginda kapak siklikla konik veya domgeklindedir, nadir olarak
diffiz kalin veya yapik olabilir. Pulmoner trunkusta poststenotik diktan
karakteristiktir.
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Displastik kapaklar ¢ kasplidir ancak oldukcarkake miksomatdz bir dokudan elr,
yapsiklik yoktur. Genellikle hareketleri azalgpikiicik santral veya eksantrik agilimi
olan kapaklardir. Klasik kapak damindan farkli olarak kapak halkasi hipoplastik olup

pulmoner arterde darlik sonrasi gierine yoktuf®®.

Darligin derecesine Iga olarak sg ventrikilde konsantrik hipertrofi ve infundibuler

duzeyde hipertrofi sonucu ikincil subvalviler daislik edebilir.

Sekil 2.8. Klasik pulmoner kapak stenozu A: dome yaprpulmoner kapak ve
pulmoner arterde poststenotik gdame Anteroposterior goérinim B: Ayni

bulgularin yan goriinttleff
2.9.2. Subvalviiler Pulmoner Darlik

Sg ventrikil c¢iks yolunda anormal fibréz bir band, infundibuler bédig kas
hipertrofisine bl tubuler sekilde bir daralma veya gaventrikll ortasinda muskuler
bir band bulunur. Tek Bana nadirdir, genellikle VSD ile gkilidir.

2.9.3. Supravalvtler Pulmoner Darlik

Izole veya dier dgsustan kalp hastaliklariyla (DKH) beraber olabilir. iDKH’larinin
%2-3’tinde goralur. Darlik ana pulmoner arter (PAya dallarinda tek lgama olabildgi

gibi ana PA ve kuguk periferik PA dallarinda ¢cokisia olabilir.

Birlikte sik gorulen kardiyak anomaliler; valvulg?D, ASD, VSD, PDA, Fallot

tetralojisidir.
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Darlik PA dallarinda ve yaygin olarak gorulirseifeeik PD adi da verilir. Bu tip en
sik Alagille sendromu, Williams sendromu ve konjeghRubella’da goérulir. Noonan
sendromu, Ehlers-Danlos sendromu ve Silver Russaiidromu gibi sendromlarla
birlikteligi bildirilmi stir®.

2.9.4. Kritik Pulmoner Darlik

Intrauterin donemde PD gaentrikiil debisini azaltacak kadgiddetli ise ve interatrial
sggdan solasant normalden fazla ise kritik PD’den stz edilisgg ventrikil daha az
volum yuka ile kagilasir ve gelsimi yetersiz kalir, genellikle hipoplaziktir. Verkiil
hipertrofisi de kavitenin kiiguik kalmasina katkiddumur. Sistemik veya suprasistemik
sg ventrikil basinglari vardir. §esol sant varlgl nedeniyle dgumda bebekler
siyanotiktir. Siyanoz darlik dizeldikten sonragseentrikill hipertrofisi azalana ve
aylarca devam edebfifi’. Bu hastalarda pulmoner dglm duktus arteriozus yoluyla
saglanir, dgumdan hemen sonra prostaglandin inflzyorglapanas! hayati 6nem arz

eder.
2.10. PULMONER DARLIK PATOF izYOLOJiSi

Pulmoner darfiin birincil etkisi, darlgin siddeti ile dgru orantili olarak saventrikil
basincinin artmasidir. Yiksek basinca fetal ve at@bmiyokardin cevabi miyokardial
kapiller sayisindaki aitive miyokard hicre hiperplazisi iken, genglande hipertrofi
seklindedir. Darlgin siddetinin artmasi durumunda gaventrikil dilatasyonu
vetrikiispid kapak yetersigii baglar. Kalin ve kompliyansi iyi olmayan ventrikili
diyastolde doldurmak icin daha c¢ok kasilarng sstriyumda zamanla hipertrofi ve
dilatasyon meydana gelir. Saentrikll yetersizlgi sonucu sg atriyum basincinin sol
atriyum basincini ged@i durumlarda ASD’si bulunan veya foramen ovalesilaag

hastalarda s@an solaanta bgl olarak siyanoz ortaya ¢IK&?.

Ciddi darlgl olan hastalarda, egzersiz sirasinda kalp yeteni hacmini sglayamaz ve
egzersiz cevabini kalamak icin daha hizl calr, diyastol siresi kisalir. Sonucta

hipertrofik ventrikiliin oksijen ihtiyaci kgitanamaz ve miyokard iskemisi geti
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Klinik yansimasi egzersiz sirasindagié arisi ve periferik siyanozdur. Bu hastalarda

ani 6liim gercekieebilir®®.
2.11. PULMONER DARLIK TANI
2.11.1. Klinik ve Fizik Muayene Bulgulari

Hastalar genellikle asemptomatiktir. Tani Gftrdngosgjisinin argtirilmasi esnasinda

konur.

Orta PD’de azalmngikardiyak debiye b#i cabuk yorulma ve egzersiz sirasinda nefes
darlgi gibi semptomlar gorulebilir. Bu hastalarin blyigngelisme ve d¢ gorandgleri
normaldir. Tipik fizik muayene bulgusu; sol Ust gsternal bélgede sistolik ejeksiyon
tarzinda ufurimdurkinci kalp sesinde ciftiame duyulabilir, ¢iftleme darlgin derecesi

ile dogru orantilidir. Kalp sesindeki cif§enenin nedeni PD’ye Igh sistolde sa

ventrikiil baalmasinin gecikmesi ve ejeksiyon stiresinin uzamé&$id

Agir PD’de santi olan hastalarda santral siyanoz en dnemliuolulg gomak parmak

veya senkop olabilir. Muayenede Uflrim suprasteatakarotis ve parasternal bolgeye
yayllim gosterebilir, boyuna yayilimi aort dgrhi akla getirebilir. Hemen her zaman
pulmoner odakta sistolik thrill palpe edilir. Karger de juguler ventz pulsasyon palpe
edilebilir. S& ventrikll yetersiziine ait hepatomegali saptanabilir. Kritik pulmoner

darligi olan yenidganlarda beslenme gugjii, takipne ve siyanoz vardir.

Periferik PA darlikli hastalarda pulmoner odaktguan midsistolik Gfurim aksilla ve

sirta yayilir. Akcger alanlarinda devamh tftrim duyulabilir.
2.11.2. Pulmoner Darlik Laboratuar Bulgulari
1. Elektrokardiyografi

Agir pulmoner darlkta gaatriyumda yuk arfina b&ll sag atriyum hipertrofisi (P
dalgasi >20 mV)ve sg§ derivasyonlarda T dalga inversiyonu gorulebilirriti
pulmoner darlikli yenidganlarda hipoplastik gaventrikil ve goreceli gegi sol

ventrikiil nedeniyle sol ventrikil hipertrofi bulgm gériilebilif®.
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2. Telekardiyografi

Klasik valviler PD’nin tipik radyolojik bulgusu ptstenotik dilatasyona kg pulmoner
konusun belirginlgmesidir. Sg kalp yetmeziine neden olang@r PD’li hastalarda sa
atriyum ve ventrikal buytmesi goralur, distal perik pulmoner dallarda damarlanma

azalabilif?.
3. Ekokardiyografi

Pulmoner arter basincinin 6lciminde altin stan#atp kateterizasyonu olmakla
birlikte ekokardiyografi cihaz ve Doppler teknokifin gelsmesi ile transtorasik
ekokardiyografinin PD tanisi ve takibindegde artmstir. Gunluk uygulamada ilk
inceleme yontemi siklikla Doppler ekokardiyografidirranstorasik EKO gakalp
hemodinamikleriyle bantili bircok deiskenin tahmini 6lciminde kolay uygulanabilir,
noninvazif ve ucuz bir yontemdir. Kalp odacik bdgut duvar hareketleri ve ventrikil
fonksiyonlari, kapak morfolojileri, perikart sivigonjenital kalp hastaliklari, kalp ici ve
pulmonersantlar hakkinda bilgi verft”.

Pulmoner kapak darliginin ekokardiyografik olarak derecelendirilmesi;

Hafif pulmoner darlik; kapak gradientinin <40 mmHg veyagseentrikill basincinin

sistemik basincig%50 olmasi,

Orta pulmoner darlik; kapak gradientinin 40-79 mmHg arasinda veya \santrikil

basincinin sistemik basincin yarisindan yiukseksast@emik basincin altinda olmasi,

Agir pulmoner darlik; kapak gradientinirl80 mmHg veya gaventrikil basincinin

sistemik basincin ustiinde olmasi ile tanimf&hur

Hafif ve orta PD ‘de kapak alani 1-2 &m?, agir darliklarda 1 cm2/m?nin altindadir.
0.25 cm?#/m?ye kadar @@ébilir. Hastaya uygulanacak tedavi kararlari kapknindan

cok basing farkina gore verilmektedir.
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4. Kardiyak Kateterizasyon

Pulmoner darfiin yerinin ve derecesinin @erlendiriimesinde en iyi tani araci
anjiyokardiyografidir. Son zamanlarda anjiyokardjyafinin PD’nin tani ve tedavisinde
yeri onemli dgisiklik gostermitir. Onceki yillarda §lem darlgin derecesini belirlemek
ve cerraha valvotomi icin yol gosterme amaciylddwlirken 1982°'den beri asil olarak
tedavi icin kullaniimaktadir. Tanisal amacla hast@a klinik tablo ve ekokardiyografik

veriler arasinda uyumsuzluk varsa yafffr

Kardiyak kateterizasyonun en 6énemli bulgusg santrikil basincinin sistemik arter
basinci ile kaglastirimasi ve pulmoner kapak dizeyinde elde edilemsiig
gradientidir.Istirahatte saventrikiil basincinin 30-35 mmHg ve valviiler gradiie 10-
15 mmHg altinda olmasi normal kabul edilir. Kardkyagebinin nispeten normal olgu

durumlarda darfiin siddeti s& ventrikil basinci ve kapak gradienti 6lcimune daya
Pulmoner kapak darliginin kateterle dlgtlen gradiente gore derecelendimesi;

Hafif pulmoner darlik; sa ventrikil basinci sistemik basincin %50’sindenadah ve
kapak gradienti <35-40 mmHg

Orta pulmoner darlik; sa ventrikil basinci sistemik basincin %75’inden dahave

kapak gradienti >40 mmHg

Agir pulmoner darlik; sa& ventrikil basinci sistemik basincin %75'inden daxke
kapak gradienti >70-80 mmHg

5. Diger Tani Metotlari

Pulmoner arter darliklarinda bilgisayarli tomografianyetik rezonans gorunttleme ve
3 boyutlu BT anjiyografi tanida kullanilabilir. H&ryon/ventilasyon sintigrafisi
pulmoner kan akiminin akggr alanlarinda nasil gddigini gdstermesi agisindan

onemlidir.
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2.12. PULMONER DARLIK TEDAV iSi
2.12.1. Valvuler Pulmoner Darlik Tedavisi
1. Medikal izlem

Hafif kapak darlgl olan hastalarda tedaviye gerek yoktur. Hastalarth yil aralarla
EKO ile izlemi yeterlidir. Fiziksel aktivitede kttama yapilmaz.

Orta PD’de yakinmasi olan hastaya tedavi uyguldradavide amag ileri yéa yiuksek
sg ventrikil basincina Iga gelisebilecek s ventrikil miyokard yetmeziinin
onlenmesidif®. Yakinmasi olmayan hangi hastaya tedavi uygulanad@nusu
tartismalidir. Orta PD’si olan kigcik bebekler 6 ay afdalatarlgin ilerlemesi, daha
biyuk cocuklar ise yillik aralarla gaentriktl hipertrofisi yoniinden EKG ve EKO ile

izlenmelidir. Fiziksel kisithlik balon valviloples/apiimasini gerektiren bir durumdur.

Semptomatik @r ve kritik PD’si olan yenidganlarda acil tedavi gerekir. a&alp
yetmezlgi ve hipoksi varlginda prostaglandin iE bslanmasi hayat kurtaricidir.
Metabolik asidozu olan hastalarin entiibe edilmesasidozun duzeltiimesi gerekebilir.
Konjestif kalp yetmezfii bulunan yenidganlara inotropik ajan olarak dopamin veya
dobutamin inflizyonu verilir. Bu hastalarin metakole hemodinamik dengeleri
sglanir s&lanmaz valviloplasti yapilmali, karisiz oldgu durumlarda cerrahi
valvotomi uygulanmalidir. Prostaglandiny Enfizyonu yeterli pulmoner kan akimi
sglanincaya kadar verilmelidir. Bu grup vakalarglem sonrasi Kklinik seyri genellikle
hastanin balon 6ncesi klinik durumunag seentrikll buydkligtne, triklispid kapak
hipoplazisi olup olmagina, trikispid yetmeziinin derecesine ve rezidiel pulmoner

darlik ve pulmoner yetmegin derecesine tghdir.
2.Pulmoner balon valviloplasti

ilk kez 1982 yilinda Kan ve afk tarafindan 8 yanda bir cocga uygulanmtir.
Pulmoner balon valviloplasti (PBV) endikasyonla®8%-1989 yillari arasinda kritik
PD'yi icine alacaksekilde gengletiimis, her ya ve vicut girligindaki cocga yapilr
olmustur.
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Gunumuzde orta derecedeki PD’li semptomatik vakakrgir PD’li asemptomatik
hastalarda elektif olarak kardiyak kateterizasyenPBV yapilmaktadir. Semptomatik

yenidgzan ve sut cocuklarinda acil girn gereklidir.

Displastik kapaklarda PBV’nin yeterli olamgdikonusunda veriler vardiislemdeki
basarisizlgin nedeni kapak morfolojisinin displastik olmaswekapak darfiina slik
eden infundibular darlik bulunmasina gheir. Kapak acilsa bile ga ventrikdil

basincinda yeterli diis sgslanamamaktadir.
a.Pulmoner balon valviloplasti tedavi endikasyonlar,

Pulmoner kapak da@i olan addlesanlarda PBV endikasyonlari ACC/AHA @00
rehberine goresagidaki gibidir. Daha kiigik ¢ocuklarda ayni endikasyggulanabilir.

1. Semptomatik hastalarda kateterizasyon ile dlclledigntin 30 mmHg’dan fazla

olmasi

2. Asemptomatik hastalarda kateterizasyon ile Oolclugardientin 40 mmHg'den
yuksek saptanmasi

3. Kateterizasyon sirasinda gradient 30-39 mmHg adasisaptanirsa balon

valvuloplasti tercih edilebilir.

Balon sonrasi, erken donemde muskiiler infundibdéealmadan dolay! hafif ile orta
dereceli bir gradient kalabilir ancak zamanla diizéasarili bir tedavi sonrasinda

rekirrens gorulmez.
b. Balon valvuloplasti komplikasyonlari

Femoral vendz tromboz, femoral ven yirtilmasi, kaaa aritmi, bradikardi,
hipotansiyon, papiller kas ve kapak riptird, enddkaserabrovaskuiler olaylar ve

nadiren de olsa 6lum olarak bildirilighir.

Pulmoner balon valvuloplasti uygulamalarinda ¢oatdd yayinlanan bircok seride erken
ve kisa donemli sonuclar son derecgabdidir. Islem ¢ok diguk risk tair, agrisizdir ve
cerrahiye gore daha ucuzdiglem sonrasi hastanede kadiiresi kisadif”.
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4. Transkateter pulmoner kapak implantasyonu (TPKI)

Cocuklarda balon valviloplasti ve cerrahi tedavigetersiz oldgu durumlarda veya
ileri derecede pulmoner kapak yetmgizlde transkateter pulmoner kapak
implantasyonu  alternatif bir yontem olalfii. Ancak TPHK'nin basarisini
guvenilirligini ortaya koymak i¢in daha uzun sureli takip vaigeraka serilerine ihtiyag

vardir.
4. Cerrahi tedavi

Pulmoner darlikta ilkbgrili cerrahi gigim 1948 vyilinda Sellors ve BrolR

uygulamslardir. Brock’'un onculginde 1950-70’li yillarda ise derin hipotermi altand
PA yoluyla valvulotomi yapilmaya knmg!*"®ve transarteriyel valvotomi ile ilgili
basarili sonuclar yayinlanmstir. Daha sonraki dénemlerdglem Brock’'un adiyla

anilarak, acik Brock ve kapall Brock olarak adlamaiustir.
Cerrahi valvotomi;

Dilatasyona yanitsiz displastik kapaklar ve PBV’bmarisiz oldgu nadir durumlarda
gereklidir. Balon valviloplastinin uygulanamadkritik pulmoner darlg veya konjestif
kalp yetmezlgi olan st cocuklarinda acil cerrahi gerekebilirer@hi sonrasinda
saptanan persistan gradient hipertrofiye infundilda geken dinamik daralmaya
baglidir. Propranolol verilebilir, infundibular rezealgen uygulanabilir. Postoperatif

donemde nadiren fatal aentrikil yetmezii gelisebilir.

Cerrahi valvotominin uzun dénem sonuglari oldukgdii’® ve restenoz nadirdir.
Valvotomi sonrasi pulmoner vyetersizlik %57-%90 daaimda bildirilmitir.
Ekokardiyografik takiplerde pulmoner yetersgnii %28 oranda orta-6nemli derecede

oldugu gosterilmitir. Mortalite yenidgan doneminde daha yiikseKfir

Pulmoner kapak replasmani (PVR);

Kriterleri:

— Egzersiz intoleransi veya fonksiyonel kapasite@elalici azalma veya §akalp

yetersizlgi
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— llerleyici sa& ventrikil genglemesi (anilar dilatasyona #a artan fonksiyonel

trikuspit yetersizlgi)
— Atrial velveya ventrikuler aritmi galimesi veya progresyonu

Pulmoner kapak replasmani acilk kalp cerrahisi veyerkitan yaklgmla
gerceklatirilebilir. Cesitli prostetik kapaklar kullaniingtir (homograft valv, ksenograft
valv, perikardial valv ve mekanik valv). Tum bu k&tarin sinirlhi bir émri olup
kalsifikasyon veya intimal proliferasyona ghayetersizlik ve/veya stenoz ggdbilir.
Perkitan PVR ilk kez 2000 yilinda uygulandi, takd® yapilan ¢aymalarda kisa ve

orta donem sonuclar efektif ve givenilir bulundu.
Pulmoner Darligin Dogal Seyri

Hafif PD saptanan hastalarda belirgin semptom oimé&imnik seyir sorunsuz seyreder
ve cerrahi gigimler genelde gerekm€&2.

Agir PD saptanan hastalarda ise genelde semptomaifk s kalp yetmezii

bulgulari hakim olmadan yapilan gimsel miidahaleler hayati 6nengit&®"®

Hayes ve ark™® PD'si olan hastalarin cok az bir kisminda endokarel aritmi riskine
rastlamgtir ve calsmalarindakoéti klinik sonlanim noktasi olarak hast anjina,
yorgunluk, dispne ve senkop gatiesi, telekardiyografide kardiyomegali olmasi, agtm
sg ventrikll diyastol sonu basinci, dik kardiyak indeks, elektrokardiyografik gsa
ventriktl buyime kriterlerinin olmasi ve gik sistolik kan basincinin olmasini tespit

etmislerdir. Olaysiz sgkalim islem dncesi basing gradienti ilesKili bulunmusturt’®.
2.12.2. Subvalviler Pulmoner Darlik Tedavisi

Subvalviler pulmoner darlikta tedavi cerrahidirrliga sebep olan kas dokusuna

rezeksiyon yapilir.
2.12.3. Supravalviler Pulmoner Darlik Tedavisi

Balon anjiyoplasti ilk secenektir. Kullanilan balatar segmentin 3-4 kati kadar
blyuktir vesisirilen balonun bekleme siresi valvuloplastiye gdadéa uzundur. Bari

orani dguktiur. Bu nedenle gegietilebilir stentler kullanilmgtir. Son dénemlerde
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‘cutting’ balonlar kullaniimaya b#éanmstir”®. Cutting balonla kesi yapildiktan sonra
normal balonlarla ikinci bir anjiyoplasti yapiliRUptir ve anevrizma olasiliagisindan
dikkatli olmak gerekit &)

Cerrahi tedavide intraperikardiyal pulmoner arterl#esisik yamalar kullanilarak
gensletilebilir. Fakat intrapulmoner arterlere gaadaki zorluklar cerrahi tekgin en
onemli yetersizfidir. Anjioplasti ve cerrahi tedavilerin birlikteygulanmasi yeterli

basariyl sglayabilir.
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3. HASTALAR VE METOD

Calsmada Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatriirddyoloji Bilim Dalr'inda,
Eylul 1995 - Haziran 2012 tarihleri arasinda, ekdkagrafik olarak, aort dagh ve
pulmoner darlik tanisi algihastalarin klinik seyirleri ve tedavi seceneklgariye
donuk olarak incelendi. Hastane kayitlarinin kuliilmesi icin Cocuk S#igl ve
Hastaliklari Anabilim Dali Akademik Kurulu ve Tipakiltesi Dekanlik Lokal Etik
Kurulu onaylari alindi (Etik kurul karar tarihi:@8.2011 Karar no:2011/402). Hastalara
ait bilgiler Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali aivinde yer alan hastane kayitlarindan ve

klini ge ait anjiyokardiyografi raporlarindan elde edildi.

Calismada 0-18 ymarasl, ekokardiyografik inceleme ile aort darlie pulmoner darlk
tanisi almy hastalar incelendi. Karmngk kardiyak anomalisi olan olgular (ASD,VSD,
PDA, AK, MVP, PVDA dsinda) calsmaya alinmadi.

Olgulara ait dosyalardaasidaki veriler incelendi;

1
2

3- Tani aninda vel/veya izlemde semptom (cabuk yorufraginti, ggus &risi,

Hastalarin ygt ve cinsiyeti,

Basvuru nedeni,

bayllma, morarma),
4- Fizik muayene bulgulari, hastalarin boy gerlak persentil dgerleri
5- Elektrokardiyografide ventrikil hipertrofisi,
6- Tani aninda ASD, VSD, PDA, AK, MVP, PVDA vbslk eden kardiyak
anomaliler,
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7- Tani anindaki EKO Doppler gradienti ve son konteosdptanan gradienglem
yapilan hastalar icirgiem 6ncesi gradient,

8- Uygulanan gigimsel klemler (katater anjiyografi, balon valvuloplasti,
valvulotomi, kapak replasmani vb...),

9- islem sirasinda gaken komplikasyonlar,

10-Tani aninda hafif, orta vega kapak dark olan hastalarin progresyonu veya
regresyonu,

11-Aort darligl icin; tani aninda g¢ik eden aort yetmezi varligi, sol ventrikil
kitle indeksi,

12-Pulmoner darlik icin; gik eden pulmoner ve/veya trikiispid kapak yetmgzli

Erciyes Universitesi Cocuk Kardiyolojisi Bilim Daida transtorasik EKO incelemesi
Vivid 7 Pro GE Medical Systems, Vingmend Ultrasou’'S, N-3190 Horten Norway
ve System Five GE Medical Systems cihazlari ile V€S5S problar kullanilarak
yapilmaktadir. Vakalarin o6zelliklerine gore iki hdl, M-mod, renkli Doppler,
devamh (CW) Doppler ve “pulsedwave” Doppler ekakgografik yontemler

kullaniimaktadir.

Cihazda yuklu yazihm Gzerindegagidaki parametreler kullanildi.

* Pik sistolik gradient
+ Interventrikiiler septum diyastol sonu kalgnli
» Sol ventrikul diyastol sonu ¢ap!

* Sol ventrikil arka duvar diyastol sonu kalgnli

Calismada darliklar supravalviler, valviler ve subvadvidimak Gizere 3 gruba ayrildi.

Aort darlig! siddetine gore gradienti <30 mmHg olanlar hafif, @-mmHg orta, 70
mmHg ve Uzeri gir AD olarak siniflandirildi. Sol ventrikil kaviteaz gelsmis, PDA
yoluyla s&dan solganti olan gir AD’li hastalar kritik AD olarak dgerlendirildi.

Pulmoner darfiin siddetine gore gradient <40 mmHg hafif, 40-79 mmHta0>80
mmHg &ir PD olarak tanimlandi. Saventrikil kavitesi az gelimis, PDA yoluyla
soldan sgasanti olan siyanotik@r PD’li yenidoganlar kritik PD tanisi aldi.
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Hastalarda bauru anindaki kapak yetmezlikleri kayit edildizlemde yetmezgin
siddetinde ary olup olmadg incelendi. islem (valviloplasti, valvotomi) yapilan

hastalarda yeni yetmezlik glumu veya var olan yetmezlikte ariarligi kaydedildi.

Kapak yetmezfii EKO deserlendirmesine gore; yok, eser, hafif, orta g& aeklinde
siniflandirldi.

Yok: Yetmezlik yok.

Eser: Kapak altinda ince yetmezlik akimi gorilmesi.

Hafif: Ventrikil genglemesinin glik etmedigi, kapak altinda ventrikil ¢cikim yole il
sinirlanan hafif gegiyetmezlik akimi gérilmesi.

Orta: Ventrikul icine kadar uzanan yetmezlik akimi gorébn

Agir: Ventrikdl derinliklerine kadar uzanan gegyetmezlik akimi gortlmesi.

Aort darligl icin ekokardiyografik veriler Uzerinden intervaktiler septum diyastol
sonu kalinlgl, sol ventriktl diyastol sonu capi, sol ventrikéitka duvar diyastol
kalinhg! kayit edildi. Sol ventrikdl kitlesi (LVM) ve kid indeksi (LVMI) Devereux ve
Reichek’in metodlarin bir modifikasyonu olan Woy#ra ve ark’nin metodu ile

hesaplandi.
LVM: 1.04 x [ (PW+IVS+LVEDD)3 - (LEVDD)3 ] - 13.6

LWMI: LWM / BSA

LWM: sol ventrikdl kitlesi, LWMI: sol ventrikul kite indeksi, PW: sol ventrikil arka duvari,

IVS: interventrikiler septum, LVEDD: sol ventrikdlyastol sonu ¢apl,

BSA: vicut yuzey alani [4 x Vicugah g (kg)]+7 / Vucut grlig + 90

Hastalarin yga, darlgin derecesine,skk eden dger kardiyak anomalilerin vagina ve
darligin ciddiyetine gére 1, 3, 6, 12, 24 ay aralarlailpgpEKO izlem verileri alindi.
Vakalarin izlem progresyon ve regresyonlari danrleskesine gore incelendi.
Valviloplasti slemine ait veriler anjiyokardiyografi rapor kayrladan elde edildi.
Valvuloplasti glemi ile kapaktaki gradientin %50'den fazla azalmag/veya 50
mmHg'nin altina inmesi, yetmezlikteki anmm 2 dereceyi ge¢cmemesi ve 6nemli
komplikasyon olmamasi ‘Barili’, kapaktaki gradientin yeterli azalmasina gkar
yetmezlginin 2 dereceden fazla artmasi ‘kismiséa’, kapaktaki gradientin yeterli
azaltilamamasi, 6lim veya ggani tehdit eden komplikasyonlarin ghoasi ‘baarisiz

islem’ olarak dgerlendirildi. Girgim sirasinda gelen solunum arresti, kalici ritm
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sorunlari, 6lum gibi komplikasyonlar major, gim yeri altinda dolgm bozuklgu,

gecici ritm sorunlari vb. minér komplikasyonlar @k deserlendirildi.

Calsmada AD tanisi ile ABV yapild belirlenen 58 hastanin hastane kayitlar
incelendi. Anjiyo bilgilerine ulglamayan ve takip notlari yetersiz olan hastalar
degerlendirmeye alinmadi. Verileri yeterli olan 41 taasle&erlendirildi. Aort darlg

tanisi olan ve cerrahi tedavi uygulanan 22 hastkawrtlar incelendi.

Calismamizda pulmoner dagh olup karmaik hastalgl olmayan ve takip notlari yeterli
olan 126 (%29,5) hastanin BVEBlem ve hasta izlemleri @erlendirildi. Pulmoner

darlik tanisi ile cerrahi tedavi uygulanan 23 hast&ayitlari incelendi.
Istatistiksel Analiz

Tam verilerin dgerlendiriimesinde SPSS (Statistical Packagefor$sciances) 15.0
programi kullanildi. Veriler deerlendirilirken tanimlayici istatistiksel metodlar
(ortalama, standart sapma, frekans) ile ikiden afazjrubun dgiskenlerinin
kargilastirilmasinda ve normal @dim gostermeyen nonparametrik gigkenlerin
ortancalarinin karlastirlmasinda ‘Mann-Whitney U Testi’, ikiden fazlarupun
degiskenlerinin ortancalarinin katastirlmasinda ‘Kruskal-Wallis Testi’kullanildi.

p< 0.05 olmasi istatistiksel olarak anlamli kabuldid
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4. BULGULAR

Calismada Eylul 1995-Haziran 2012 tarihleri arasinda &omsi almy 215, pulmoner
darhk tanisi almy 429 vaka geriye donuk olarak incelendi. Aort dartanisi konan
hastalarin 196’sinin, pulmoner darlik tanisi kohastalarin 384’'Uniin en az 6 ay sure
ile izlendigi belirlendi. Aort darlgl tanisi konan hastalarin izlem stresinin 2 aylie
yil, pulmoner darlik tanisi alan hastalarin izlefiresinin 1 ay ile 17 yil arasinda

degistigi saptandi.

Aort darligl olan hastalarin 22’sinde (%11,2) progresyon, B8&i (%27) regresyon
belirlendi, regresyon gorulen hastalarin 16's1 saorgeriledi. Pulmoner dagh olan
hastalarin 12’sinde (%3,1) progresyon, 136’sinde8B5%) regresyon tespit edildi,
regresyon gorulen hastlarin 32'si (%23,5) spontiilegli.

Aort darligl tanisi konan hastalarin 116’s1 medikal izlemeda|i23’'Une (%19,8) takipte
ABV vyapildi. Pulomer darfn olan hastalarin 181'i medikal izlendi, 61'ine (%3)
takipte PBV yapildi.

Aort darligl veya pulmoner darlik tanisi konan 41 hastaya9QPYABV, 126 (%29,3)
hastaya PBVyapildi.

Aort darligl tanisi olan 22 hastaya cerrahi tedavi uygulaBd(%13,6) hastasliem
sirasinda eksitus oldu. Pulmoner darlik tanisi @@rastaya cerrahi tedavi uygulandi,

2 hasta (%8,7) cerrahi uygulama sirasinda eksitus o

Aort darligi ve pulmoner darlik tanisi konan hastalarin Ozdgiléri Tablo 4.1'de

verildi.
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Tablo 4.1Aort darligl ve pulmoner darlik tanisi konan hastalarin 6#gtiéri

Aort darh g Pulmoner darlik

Tani alan hasta sayisi 215 429
izleme en az 6 ay devam eden hasta sayisi 196 384
Aort darlik derecesinde progresyon gdsteren hastaagisi 22 (%11,2) 12 (%3,1)
a-Hafiften ortaya dereceye
b-Ortadadan @ra dereceye 19 9
3 3

Aort darlik derecesinde regresyon gdosteren hasta gesi 53 (%27) 136 (%35,4)
a-Spontan
b-Tedavi sonrasinda 16 (%30) 32 (%23,5)

37 (%70) 104 (%76,5)
Tedavi
a-Sadece medikal izlemi devam eden hasta sayisi 116 181
b-Medikal izlem sonrasinda ABV/PBV yapilan hastasa 23(%19,8) 61(%33,7)
c-ABV/PBY yapllan hasta sayisi

41 (%19) 126 (%29,3)
d-ABV/PBYV sonrasinda cerrahi uygulama yapilan haatasi
e-Cerrahi tedavi uygulanan hasta sayisi 8 7

22 23

Eksitus olan hasta sayisi
a.Balon valvuloplasti sonrasi 0 0
b. Cerrahi tedavi sonrasi 3 (%13,6) 2 (%8,7)

4.1. AORT DARLI Gl BULGULARI

Aort darligi tanisi alan 215 hastanin161’i erkekti (%74,9n),kéicizl 12 saatlik en
bliylsl 16 yata idi. Hastalarin yaortalamasi 69,23 + 54,4 ay olarak belirlendi. Ppaki
sureleri 2 ay ile 14 yil arasindaglgyordu, ortalama 41,87 + 40,98 aydi. Hastalarin
demografik verileri Tablo 4.2'de gosterildi.
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Tablo 4.2Vakalarin genel 6zellikleri

Vaka

n (%)
Cinsiyet E/K 161E (%74,9) / 54965,1)
Yas (ay) 69,23 + 54,4
Takip suresi (ay) 41,87 + 40,98

"+Ort.Std ortalama standart sapma

Hastalar fizik muayenelerinde tftrim duyulmasi mede ileri kardiyak inceleme icin
poliklinigimize yonlendirilmgti. Olgularin 72’sinde (%33,4) semptom vardl. ER sI
belirtilen sikayet cabuk yorulma idi, hastalarin 28’inde (%%£8jdi. Hastalarin 23’Unde
(%10,7) g@&us arnsi, 17'sinde (%7,9) carpintt ve 4’inde (%2) banal yakinmasi
vardi. Hastalarigikayet siklikg1 Sekil 4.1'de gosterildi.

cabukyorulma  gogusagrisi carpinti(n:17)  bayima(n:4)
(n:28) (n:23)

Sekil 4.1 Aort darligl olan hastalarda pauru sikayeti siklgi

Vakalarin tani anindaki boy ve vicutidiklar yaslarina ve darlik derecelerine gore
incelendi. Yenidgan ve erken cocukluk déneminde orfaraAD varliginda vicut
agirh gl 25-50, boy 50-75 persentil iken daha sonraki dige &1 ya, addlesan) aort
darlig siddetlendikce persentil @erlerinin vicut girhgi icin 10-25, 25, boy i¢in 10-25
persentile dgttigu belirlendi.

Hastalar 166’sinda (%77) valviler, 30'unda (%14)bvalviler, 19'unda (%9)

supravalvier AD saptandjekil 4.2'de aort darfil yerlesim sikligi gosterildi.
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M supravalviler (n:19) M valviler(n:166)  msubvalviler (n:30)

L 14%

Sekil 4.2 Aort darlgl olan hastalarin darlik yegienine gore dgilimi

Elektrokardiyografik verilerinde valvuler dagli olan hastalarin 11'inde (%6,6),
subvalvuler darfii olan hastalarin 2’sinde (%6,6) sol ventrikil drpofi bulgularina
rastlandi. Sol ventrikil kitle indeksi ortancagde supravalviler darlikta 57,7, valviler
darlkta 82,9 ve subvalvtiler darlikta 89,1 olarakdplandi.

Supravalviler darfn olan hastalarin 6zellikleri Tablo 4.3'de, valvildarlgl olan
hastalarin Ozellikleri Tablo 4.4'te, subvalvilerrlda olan hastalarin dzellikleri Tablo
4.5'te verildi.

Tablo 4.3Supravalviler aort dagh olan vakalarin genel 6zellikleri

Vaka
n (%)
Cinsiyet E/K 14 E (%73,7) 5K (%26,3

Sol ventrikdl hipertrofisi (EKG)

Ortanca (25-75P)

Yas (ay) 6 (10-73)

Takip siresi (ay) 36 (12-72)
Gradient (mmHg) 27 (20-50)

SVKI* 57,70 (34,17-83,3)

(*SVKI: Sol ventrikiil kitle indeksi)
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Tablo 4.4.Valviler aort darig olan vakalarin genel 6zellikleri

Vaka

n (%)
Cinsiyet E/K 121E (%72,9) 45K (%27,1)
Sol ventrikil hipertrofisi (EKG) 11 (%6,6)

Ortanca (25-75P)

Yas (ay) 61 (12,75-120)
Takip suresi (ay) 30 (12-60)
Gradient (mmHg) 30 (20,75-47,50)
SVKIi 82,95 (57,74-115,44)

Tablo 4.5.Subvalviler aort dagh olan vakalarin genel 6zellikleri

Vaka

n (%)
Cinsiyet E/K 26E (%86,7) 4K (%13,3)
Sol ventrikdl hipertrofisi (EKG) 2 (%6,6)

Ortanca (25-75P)

Yas (ay) 70 (42,75-107,25)
Takip suresi (ay) 30 (12-49)
Gradient (mmHg) 28,5 (20-40)
SVKI 89,10 (65,83-124,82)

Ik ekokardiyografik dgerlendirmede 81 hastada (% 37,7) AY tespit edifirt
yetmezlgi olan hastalarin 4’0 (%1,86) yeniglm, 281 (%13) adodlesandi. Aort
yetmezlgine 56 olguda (%70) BAV'Ingik ettigi belirlendi.

Aort darlik yerlgimine gore AY gorulme siklt incelendginde istatistiksel olarak
anlaml iliski saptandi(p=0,029). Aort darlgl derecesi ile AY gorulme silgh arasinda
anlamh farklihlk bulunmadig=0,719). Aort darlil yerlesimine gore AY gorilme sik#
ve derecesi Tablo 4.6’da gosterildi.
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Aort yetmezligi

Yok
Eser
Hafif

Orta

Agir

Tablo 4.6 Aort darlgi yerlesimi ile aort yetmezi ili skisi

Subvalviler
(n:30)

Valviler
(n:166)

Supravalviler
(n:19)

19 (%100) 97 (%58,4) 18 (%60) 134
- 33 (%19,9) 6 (%20) 39
- 29 (%17,5) 6 (%20) 35
- 7 (%4,2) - 7

Aort darlgl olan hastalarin 127'sinde (%59) BAV vardisliE eden dger kardiyak
anomaliler siklik sirasiyla VSD, PDA, MY, PS, AKSD ve MVP idi Sekil 4.3).

B YOK (n:49) mBAV(n:127) mVSD(n:10) mPDA(n:8) mMY(n:7)

M PS(n:6) = AK(n:4) B MVP(n:2) ASD (n:2)

3% 2% 1% 1%

3%

4%
5%

Sekil 4.3. Aort darlgina slik eden kardiyak anomaliler

IIk degerlendirmede hastalarin 105’inde (%48,8) hafif,s@@da (%40) orta, 24’iinde
(%11,2) @r AD saptandi. &ir AD’si olan hastalarin 11'inde, orta AD’si olan
hastalarin 2'sinde, toplam 13 hastanin EKG’sindetridll hipertrofisine ait bulgular

saptandi. Darliksiddetindeki arty ile ventrikil hipertrofisi bulgularinin goérilme

sikligindaki artg istatistiksel olarak anlamli idip€0.000). Aort darkl siddetine gore

hastalarin genel 6zellikleri Tablo 4.7°'de sunuldu.
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Tablo 4.7.Aort darlg! siddetine gore vakalarin genel 6zellikleri

Hafif AD Orta AD Agir AD
Siklik n(%) 105 (%48,8) 86 (%40) 24 (%11,2)
Cinsiyet
E n(%) 80 (%76) 64 (%75) 17 (%71)
K n(%) 25 (%24) 22 (%25) 7 (%29)
Yas (ay) (orttstd) 70148 62,5+54,5 90174
Takip suresi (ay) 39,3+34,7 43,7+36 31,4+24.,6
ort+std
EKG ventrikul
hipertrofisi n(%) 0 2 (%2,3) 11 (%45,8)

Aort darligi siddeti ya gruplarina gore incelenginde 1 ya altinda (0-12 ay) auran
hastalarin siklikla orta AD’ye, 1 ydistiinde (13-120 ay) hafif AD’ye sahip offlu
tespit edildi. Ya ile AD siddeti arasinda anlaml istatistiksekKi saptandi [{=0,006).
Tablo 4.8’de darligiddetinin hasta yagrubuna goére dalimi verildi.

Tablo 4.8 Aort darliginda darliksiddetinin hasta yagrubuna goére dalimi

Hafif AD Orta AD Agir AD Toplam

0-1 ay 8 11 3 22 (%10,2)
2-6 ay 5 10 4 19 (%8,8)
7-12 ay 3 5 - 8 (%3,8)
13-60 ay 27 15 3 45 (%21)
61-120 ay 42 27 2 71 (%33)
>120 ay 20 18 12 50 (%23,2)
TOPLAM 105(%48,8) 86 (%40) 24 (%11,2) 215

Aort darligl tanisiyla takibe alinan 215 hastadan 19'nun labimie gelmedii
belirlendi.izleme 196 hasta devam etti. Vakalarin ilk ve sahlddereceleri ile darlik
derecelerindeki progresyon ve regresyonun darlitegielerine gore Tablo 4.9'da
sunuldu.
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Tablo 4.9Aort darligi olan vakalarin ilk ve son darlik dereceleri ilearlek

derecelerindeki progresyon ve regresyonun darlikegieelerine gore dalimi

iLK 6LCUM

30-69mmHg

SON OLCUM Sup.AD ValAD | Sub.AD Sup.AD ValAD | Sub.AD Sup.AD| Val.AD | Sub.AD TOPLAM

Sup.AD

<30mmHg VLA
al.

Sub.AD

Sup.AD

Val.AD

Sub.AD

Sup.AD

270mmH  Vval.AD

Sub.AD

TOPLAM

Hafif AD’li hastalarin 19’'unda (%19,8), orta AD’hastalarin 3'inde(%3,9) progresyon
saptandi. Hastalarin 53’Unde (%27) regresyon gdruldunlarin 16’sinin (%30)
spontan, 37’sinin (%70) tedavi sonrasinda regresysterdgi belirlendi.

Aort darlig! tanisi alan hastalarin 17’sinde (%8) sendromittespldi, siklik sirasina
gore; Williams sendromu 12 hastada, Turner sendr@nastada, Down sendromu 3
hastada mevcuttu. Williams sendromu olan hastalepsinde supravalviler AD vardi.
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4.1.1. Hastalarin izlem sonuglari
4.1.1.1. Medikal izlem

Calismada darlik derecesi hafif olan veya orta olup 4emp olmayan 158 hastanin
medikal izleme alinga, 139 hastanin izleme devam gittelirlendiizleme devam eden
olgularin 23’tne (%16,5) takipte semptomlarin catagitkmasi veya gradientte arti
nedeniyle ABV yapildil tespit edildi. Medikal izlenen hastalarin genegliikleri Tablo
4.10’da sunuldu.

Tablo 4.10Aort darliginda medikal izlenen hastalarin genel 6zellikleri

Vaka
n %
Cinsiyet E/K 102 E %73
37K %24
Darlik yerlgimi Valviler 107 %77
Subvalviler 18 %13
Supravalvuler 14 %10

Eslik eden kardiyak anomaliler | BAV  n:110
MY n:7
VSD n5

PD n:3
BAV+VSD n:2
BAV+PDA n:2
PDA n:2

ASD n:2

MVP n:2

Ortanca (25-75P)

Yas (ay) 68 (36-109)
Takip siresi (ay) 24 (12-60)
ilk gradient (mmHg) 25 (20-33,5)
Son gradient (mmHgQ) 25 (16-34)
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4.1.1.2. Aort balon valviloplasti

Aort darligl tanisi olan hastalarin 58’'ine ABV yapgdibelirlendi. ABV yapilan ve

verileri yeterli olan 41 hasta gerlendirildi.

Aort balon valviloplasti yapilan hastalarin 34'G %) erkek, 7'si (%17) kizdi.
Hastalarin 3’Ginde hafif AD vardi. Hafif AD’si olanlgularin 2'sine ggus arisi,
carpinti gibi semptomlarin vagh nedeniyle ABV, birine hafif AD’ye AK gik etmesi,
sol ventriktll 6nindeki direncin artmasi nedeniyigyeplasti ile birlikte ABV yapildi.
Hastalarin 20’si orta AD’ye sahipti, 8'inin ilk gigenti 30-49 mmHg olup bunlarin
5'inin takipte ADsiddeti artti ve ABV yapildi, @er hastalarin 2‘sine AKsék etmesi
ve sol ventrikll ydktna arttirmasi nedeni ile AB¥ anjiyoplasti yapildi. Bir hastada
AD ile birlikte PD vardi, takipte PD gradientinimt@aasi Uzerine ABV ve PBV yapildi.
Gradienti 50-69 mmHg ve semptomu olan 12 hastayagweAD’si olan 18 hastaya
beklenmeksizin valviloplasti yapildi.

Olgularin 10'unda (%24,4) restenoz giliRestenoz gelen 5 hastaya ikinci kez ABV
yapildi, slem bagaril idi. Hastalarin 2’sine cerrahi tedavi uyguan3’'t pik gradientte

artis olmadg1 ve semptom bildirmedi icin medikal izlemde takip ediliyor.

Aort balon valviloplasti yapilan hastalarin genstlikleri ve sleme ait bilgiler Tablo
4.11’de gosterildi
Tablo 4.11Aort balon valviloplasti yapilan hastalarin gengelbkleri ve isleme ait

bilgiler

Vaka

34E %83
7K %17
BAV 31

AK 3

VSD 1

PD 2

PDA 1

ABV 1 defa 31
ABV 2 defa 5
Yapilan glemler ABV+BAP 3
ABV+PBV 2
ABV+PDA kapama 1
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Cinsiyet

Eslik eden kardiyak anomaliler




Basaril 23 %56,25

Basar Kismi baarili 14 %34
Basarisiz 4 %9,75
Restenoz 10 %24,4
Komplikasyon Iatrojenik hafif-eser AY 12 hasta %29
fatrojenik belirgin AY 8 hasta %19,5
Mortalite -

Ortanca (25-75P)

Yas (ay) 20 (3-119)

Takip suresi (ay) 38 (12-72,5)

BAV: Biklspid Aort Kap&!, AK: Aort Koarktasyonu, VSD: Ventrikiler Septakiekt, PD:Pulmoner Darlik, PDA:
Patent Duktus Arteriozus BAP: Balon Anjiyoplasti

Aort balon valviloplasti yapilan hastalarin taninala bakilan ilk Doppler pik gradient
ortalama dgeri 64 mmHg, son pik gradient ortalamazee 35,46 mmHg idillk ve son
gradientler ile glem ©Oncesi ve son gradientler kiédastiriilmasinda son gradientte
anlamh digus tespit edildi p<0,05). Hastalarin tani aninda bakilgtem 6ncesi bakilan
ve takipte son bakilan Doppler gradientleri Tahb24belirtildi.

Tablo 4.12.Vakalarin ilk, aort balon valviuloplasti 6ncesis@n gradient verileri

ilk gradient islem 6ncesi gradient Son gradient
(mmHg) (mmHg) (mmHg)
Ortalamazstd
64+22,8 75+20,61 35,46+20,8

Aort balon valviloplasti yapilan hastalariglem ©6ncesi ve son gradientleri sya
gruplarina gore bakilginda her grup igin son gradienttestdie old@gu goruldi.0-6 ay,
1-5 yg ile >10 yainda yapilan ABV dlemlerinin baarili olusu istatistiksel olarak
anlamh bulundu (Tablo 4.13).
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Tablo 4.13Aort balon valviloplasti yapilan vakalarinsygruplarina gore ilk ve son

gradient 6lcumlerinin karlastiriimasi

ilk 6lciim (mmHg)

Son dlgim (mmHg)

ortxstd ortxstd b=
0-1 ay (n:7) 60,7+25 16,8+5,4 0,002
2-6 ay (n:8) 68,87£13,5 39,5421 0,003
7-12 ay (n:2) 60 40+28 0,500
13-60 ay (n:8) 46,5+19,7 36+13 0,064
61-120 ay (n:6) 59+10,6 42+22.8 0,197
>120 ay (n:10) 80,7+27,67 40%26,5 0,007

Balon valviloplasti yapilan hastalarin 4’Gntn (%&@,Kontrolde son pik gradienti70
mmHg olarak ol¢tlduSekil 4.4).

35% ~
30% -

25%
20%
15% -
10% -
5% -
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Sekil 4.4 Aort balon valviloplasti yapilan hastalarin sondggat olcimleri

Gradienti>70 mmHgolan hastalarin 1'i klinikikayeti olmadg! ve ailenin ikinci kez
balon valviloplasti veya cerrahi tedaviyi istenggali belirtmesi nedeniyle medikal
takibe alindi, 2 hastaya cerrahi uygulama yap@airahi uygulanan bir olgudalem
sirasinda AY gejimesi Uzerine AVR yapildi. Dérdinct olgu ameliyahibaska bir

merkeze yonlendirildi.
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Aort balon valviloplasti sonrasinda hastalarin ib2fs (%29) eser veya hafif, 8 ‘inde
(%19,5) orta derecede (belirgin) AY gaili Olgularin 2'sinde tani aninda hafif derecede

var olan AY valviloplastiden sonra orta derecegdedi.

Bir hastada slem sirasinda tekrarlayan ventrikilegikardiler nedeniyle sieme son
verildi. Hastaya gecici olarak R bloker tedavisilaadi. ikinci kez yapilan ABV
isleminde aort kapandan gecilemedi icin basari s&lanamadi. Hastaya daha sonra

Hibrid yontemile transapikal ABV yapildiglem baaril oldu
4.1.1.3. Cerrahi tedavi
Calismaya alinan hastalarin 22’sine (%11) cerrglem yapildg belirlendi.

Cerrahi uygulanan hastalarin 12'sine (%54,5) suwhiNet darlga sebep olan membran
nedeniyle membran rezeksiyonu yapildi. Subvalvilerigi olan hastalarin birinde
(%4,5) HKMP vardi, hastaya miyektomi ve AVR yapithcak hastaslem sirasinda

gelisen ventrikiler fibrilasyon sonrasinda eksitus oldu.

Hastalarin 8'ine (%36,5) valviloplasgieminin bgarisiz olmasi veya takipte restenoz

gelismesi tzerine valvotomi yapildi.

Hastalarin 3’Une AVR vyapildi. Bu hastalarin 2’sideha once ABV yapildi, bari
sglanamadi, cerrahglem ile darlik giderilmesi planlandi, valvotomirasinda gir AY
gelisti ve AVR yapildi. Bir hastanin ise tani anindaaoAY ve orta AD’si vardi,

izlemde @ir AY gelismesi Gizerine AVR yapildi.

Cerrahi glem sirasinda 2 hastada dizeltilemeyen hipotansrgobradikardi gegti ve

hastalar eksitus oldu. Cerrahi yapilan hastalagmegbilgileri tablo 4.14’te sunuldu.
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Tablo 4.14Aort darlgina cerrahiglem uygulanan hastalarin genel 6zellikleri ve heimaahik
verileri

Yas Cins Takip ABV Kardiyak Yapilan islem Gl G2 G3
suresi anomali mmHg mmHg mmHg Komplikasyon
BAV Valvotomi
1 108 E 36 + Val+Sub.AD Membran 70 80 27
rezeksiyonu
BAV
2 169 E 48 + Val.AD AVR 130 105 10
HKMP Miyektomi
3 160 K 24 - Sub.AD AVR 110 150 - Eksitus
BAV Valvotomi
4 3 E 96 + Val+Sub.AD Membran 50 50 22
rezeksiyonu
BAV
5 16 E 120 + Val+Sup.AD Valvotomi 44 75 32
BAV
6 20 E 60 + Val.AD Valvotomi 36 82 26
HKMP, PDA Miyektomi
7 162 E 3 - Sub.AD PDA kapama 40 40 8
PDA PDA kapama
8 146 K 18 - Sub.AD Membran 114 118 35
rezeksiyonu
PD
9 1 E 60 - Sub.AD Membran 35 56 10
rezeksiyonu
VSD VSD kapama
10 11 E 18 - Sub.AD Membran rezksiyonu 40 40 - Eksitus
11 46 E 48 - Sub.AD Membran 40 35 15
rezeksiyonu
12 31 E 66 - Sub.AD Membran 47 56 25
rezeksiyonu
BAV
13 54 E 30 - Sub.AD Membran 35 65 60
rezeksiyonu
14 94 E 12
- Sub.AD Memran rezeksiyonu 30 40 10
BAV Valvotomi
15 70 K 96 + Val+Sub.AD | Memran rezeksiyonu 60 45 17
BAV
16 | 107 E 12 - Sub.AD Membran 40 65 51
rezeksiyonu
Val.AD
17 192 K 12 - Sub.AD Membran 130 130 44
rezeksiyonu
BAV
18 89 K 60 + Val.AD Valvotomi 45 60 21
BAV, PDA,
19 96 K 120 - 3.AY AVR 50 55 10
Val.AD
VSD VSD kapama
20 | 144 E 72 + Val.AD AVR 32 40 16
PDA, PD PDA kapama
21 3 K 84 - Sup.AD Dilatasyon 55 94 16
22 12 E 48 - Diffuz AD Exitus 45 - - Eksitus

(G1=TaniI anindaki gradient, G2= Cerraftéim éncesi gradient, G3= Son gradient)
(AVB: Aort Balon Valviloplasti, HKMP: Hipertrofikkardiyomiyopati, Val.AD: Valviiler Aort Darfl,
Sub.AD:Subvalviler Aort Daghi, Sup.AD: Supravalviler Aort Dagl, AVR: Aort Valv Replasmani)
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Hastalarin tani aninda bakilan Doppler pik gradmménca dgeri 40 mmHg (32,75-
58,75 mmHg), cerrahi uygulama 6ncesi 72,5 mmHg1@®-mmHg) ve takipte son
bakilan 27 mmHg (15,75-33,6 mmHg) idi. Cerrahi uggua yapilan hastalarin ilk
Doppler pik gradient vesiem 6ncesi dgerleri ile son dgerleri arasindaki fark anlamli
bulundu $<0,05).

Cerrahi uygulanan 6 hastanin son gradiehf mmHg, 7’sinin 20-30 mmHg, 6’sinin
30-65 mmHg olarak olculdiBékil 4.5).

37,00% -
36,00% -
35,00% -
34,00%
33,00% -
32,00% -
31,00% -
30,00% -
29,00% -
28,00%

<15mmHg (n:6) 15-29mmHg 30-65mmHg
(n:7) (n:6)

Sekil 4.5 Aort darligina cerrahiglem uygulanan hastalarin son gradiergetteri

4.2. PULMONER DARLIK BULGULAR

Pulmoner darlik tanisi alan 429 hastanisalarl en 1 gunlik en fazla 16 sya
arasindaydi. Takip suresi en az 1 ay, en fazlaldlr. yastalarin 233’0 (%54,3) erkek,
196's1 (%45,7) kizdi. Pulmoner danliolan hastalarin genel 6zellikler Tablo 4.15'de

verildi.

Tablo 4.15Pulmoner darfil olan vakalarin genel 6zellikleri

Vaka

n (%)
Cinsiyet E/K 233E (%54,3) / 196K (%45,7)
Yas (ay) 7 (2-45)
Takip siresi (ay) 24 (12-48)

“Ortanca(25-75P)
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Calismadaki hastalarin 102'sinde (%23,8) morarma, capakulma, g@us arisi,
carpinti ve bayillma gibsikayetleri vardi, 327'si (%76) asemptomatik idi. llRoner
darligi olan hastalarigikayet siklgl Sekil 4.6'da verilmitir.

14,00%
6,10%
1.20% 1,40%

0,50%
morarma ¢abuk gbgis agrisi  garpinti (n:6) bayilma
(n:60) yorulma (n:8) (n:2)

(n:26)

Sekil 4.6 Pulmoner darfii olan hastalarigikayet siklgi

Calismadaki hastalarin 375’inde (%87,5) valviler, 52%in(%12) supravalviler,
2'sinde (%0,5) subvalviler PD saptangekil 4.7).

M valviiler (n:375) ®supravalviler (n:52) ® subvalviiler (n:2)

1%

Sekil 4.7 Pulmoner darfii olan vakalarin darlik yeemine gore dagilimi

49



Supravalvuler dargn olan hastalarin genel 6zellikleri Tablo 4.16'dalviler darlg
olan hastalarin Tablo 4.17°de, subvalviiler gadian hastalarin genel 6zellikleri Tablo
4.18'de verildi

Tablo 4.16.Supravalviler pulmoner dagliolan vakalarin genel 6zellikleri

Vaka

n (%)
Cinsiyet E/K 31 (%59,6) / 21 (%40,4)
Sg ventrikdl hipertrofisi (EKG) 3 (%5,8)

Ortanca (25-75P)

Yas (ay) 5,5 (1,25-34,75)
Takip suresi (ay) 18 (12-60)
Gradient (mmHg) 26 (20-30)

Tablo 4.17.Valviler pulmoner dargn olan vakalarin genel o6zellikleri

Vaka

n (%)
Cinsiyet E/K 202 (%53,9) / 173 (%46,1)
Sa ventrikdl hipertrofisi (EKG) 41 (%10,8)

Ortanca (25-75P)

Yas (ay) 7 (2-48)
Takip suresi (ay) 24 (12-48)
Gradient (mmHg) 35 (25-55)
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Tablo 4.18 Subvalvuler pulmoner dagliolan vakalarin genel 6zellikleri

Vaka
n (%)

Cinsiyet E/K -1 2 (%100)
Sa ventrikil hipertrofisi (EKG) -
Ortanca (25-75P)

Yas (ay) 84,5 (9-160)
Takip suresi (ay) 54 (24-84)
Gradient (mmHg) 46,5 (40-53)

Olgularin 237’sinde izole pulmoner darlk, 89'un@21) ASD, 58’inde (%14) VSD,
34’Unde (%8) PDA oldgu belirlendi. Pulmoner dafa elik eden kardiyak anomaliler
Sekil 4.8'de verildi.

M YOK (n:237) mASD (n:89) mVSD (n:58) m PDA (n:34)

®WAD(n:6)  ®PVDA (n:4) mAK (n:1)
3%1%0;

Sekil 4.8 Pulmoner darfia slik eden kardiyak anomaliler

Tani aninda hastalarin 251’'inde hafif, 137’sind@,086'sinda gir AD, 5’'inde kritik
PD saptandi. Pulmoner dgih siddetine gére vakalarin genel 6zellikleri Tablo%ida

verildi.
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Tablo 4.19.Pulmoner darfiin derecesine gore vakalarin genel 6zellikleri

Hafif PD Orta PD Agir PD Kritik PD
Sikhk 251 137 36 5
n(%) (%58,5) (%32) (%68,3) (91,2)
Cinsiyet 141 /110 66 /71 21/15 5 /-
E/K n(%) (%56 /%44) (%48 / %52) (%71 / %29) (%100)
Yas (ay) 8 7 4,5 1
Ortanca (25-75P) (2-42) (2-48) (3-58) (1-21)
Takip suresi (ay) 24 24 24 25,5
Ortanca (25-75P) (12-48) (12-48) (12-60) (3-102)

Tani aninda pulmoner datin derecesi ya gruplarina gore incelenginde O0-1
aydakilerin 53'Unun (%56), 2-5 aydakilerin 58’in{#58), 6-11 aydakilerin 31’inin
(%51,6), 1-5 ya arasindakilerin 52’sinin (%65), 5-10 syarasindakilerin 37’sinin
(%62,7), >10 ystakilerin 20’sinin (%55,5) hafif PD’ye sahip olgu saptandi (Tablo

4.20).

Tablo 4.20Pulmoner darlik derecesinin hastg gaubuna goére dalimi

<40mmHg 40-79mmHg >80mmHg Toplam
0-1 ay 53 30 11 94
2-6 ay 58 29 13 100
7-12 ay 31 23 6 60
13-60 ay 52 26 2 80
61-120 ay 37 17 5 59
>120 ay 20 12 4 36
TOPLAM 251 137 41 429
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Pulmoner darlik tanisi alan 429 hastanin 384'Ur6B9,5) takiplerine dizenli olarak
devam etii belirlendi. Hastalarin 42’si (%10) kontroliine gedi. Darliksiddeti gir
olan 3 hasta ameliyat icin @ merkeze yonlendirildi. Vakalarin ilk ve son darl
dereceleri ile darlik derecelerindeki progresyorregresyon darlik yerj&elerine gore
Tablo 4.21'de sunuldu.

Tablo 4.21Pulmoner darfii olanvakalarin ilk ve son darlik dereceleri ilerlda

derecelerindeki progresyon ve regresyonun darlilegieelerine gore dalimi

iLK OLCUM

<40mmHg 40-79mmHg >80mmHg

SON OLCUM

Sup.PD Val.PD Sub.PD Sup.PD Val.PD Sub.PD Sup.PD Val.PD Sub.PD TOPLAM

TOPLAM
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Kritik valviler PD’si olan 5 hastanin 4’Gnun darhllerecesi gisimsel tedavi sonrasinda
hafif PD’ye geriledi. Genel durumu iyi olmayan 1skeaacil PBV glemine alindi ancak
dolasim bozuklgu nedeniyle sleme devam edilemedi. Hastdemden 24 saat sonra

eksitus oldu (bu hastalara Tablo 4.21'de yer vexdin

Supravalviler PD’si olan 2 hastanin, valviler Pkn 10 hastanin darlik derecesi
ilerledi. Hastalarin 32’sinin (%23,5) PD’si kendihden, 104’Gnin (%76,5) PD’si

tedavi sonrasinda geriledi.

Pulmoner darlikta en sik gorilen sendrom 10 olgWilliams sendromu idi, 4 hastaya
Down, 1 hastaya Noonan ve 1 hastaya Pierre Robidreeu tanisi kondu. Sendromu

olan 10 olguda (% 62,5) darlik supravalviler, 6a1§%37,5) valviler seviyede idi.

4.2.1. Hastalarin izlem sonuglari
4.2.1.1. Medikal izlem

Hastalardan 285’i medikal olarak izleme alindi. @dgin 43’'Gnun kontrollerine devam
etmedgi belirlendi. izleme alinan 61 hastaya PBdemi yapildgi belirlendi. Medikal
izlenen hastalarin genel 6zellikleri Tablo 4.22@eildi.

Tablo 4.22Pulmoner darfii olan ve medikal izlenen hastalarin genel 6zatikl

Vaka
n %
_— 127 E %52,5 E
Cinsiyet E/K 115 K 9%47.5 K
Valviler 203 %84
Darlik yerleimi Supravalviler 37 %15
Subvalviler 2 %1
ASD n:51
VSD n:32
Eslik eden kardiyak anomaliler | PDA n:9
AD n:4
AK n:1
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Ortanca (25-75P)
Yas (ay) 7(2-36)
Takip slresi (ay) 24 (12-48)
Ik gradient (mmHg) 28 (21-36)
Son gradient (mmHgQ) 21 (15-28)

4.2.1.2. Balon valviloplasti
Hastalardan126’sina (%29,5) PBdemi yapildgi belirlendi.

Pulmoner balon valviloplasti yapilan hastalariniréla (%4,7) hafif PD ile birlikte
PDA veya ASD vardi. Vakalara PDA veya ASD kaparaaitlikte PBV yapildi.

Pulmoner balon valviloplasti yapilanlarin 89'und470Q) orta PD vardi, 44’Unin
gradienti 40-50 mmHg idi. Bu hastalarin 9'u hafi®’Rin orta PD’ye ilerlemesi nedeni
ile isleme alindi, 20’sine ASD veya PDA kapama ile btdilPBV yapildi, 9'una takipte
gogus arisl, cabuk yorulma, gibi semptomlarin vgrinedeniyle PBV yapildi, 6’'sina
supravalviler PD gik etmesi ve s@ ventrikil 6éntindeki basincin artmasi nedeniyle
anjiyoplasti ile birlikte PBV yapildi. Gradienti 519 mmHg Olcilen hastalara
beklemeksizin PBV yapildi.

Hastalarin 27’sinde (%22)ga, 5'inde (%3,3) kritik PD vardi ve hastalara tani
konulduktan hemen sonra PBV yapildi. Kritik PD’ldtalara yapilan PBV’lerden 4’0
basarili idi, bir hastayaslem yapilamadi, takibinin 24.saatinde eksitus oBiu.olguda
izlemde restenoz geti ve ikinci kez PBV yapildi. Pulmoner balon valgflasti

yapilan olgularin genel 6zellikleri veléme ait bilgiler Tablo 4.23'te verildi.
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Tablo 4.23Pulmoner balon valviloplasti yapilan hastalarinegéazellikleri ve gleme
ait bilgiler

Vaka
n %
o 67 E %53,2
Cinsiyet E/K 59 K %46,8
ASD n:26
PDA n:20
VSD n: 11

Periferik PD n:7
Eslik eden kardiyak anomaliler] ASD, VSD n: 3

PVDA n: 3
AD n:2
PDA, ASD n:1
PDA, VSD n:1

PBV 1 defa, n:87
PBV 2 defa n:16

. PBV+ASD kapama n: 10
Yapilan glemler

PBV+BAP n:7
PBV+PDA kapaman: 4
PBV+ABV n:2
Bagsari Basarili 78 %62
Kismi baarili 40 %32
Basarisiz 8 %6
Restenoz 16 hasta %12,7
Komplikasvon 12 hastalatrojenik PY %9.5
plikasy 1 hastada VF, %0,8
1 hastada gegcici AV tam blok %0,8
Ortanca (25-75P)
Yas (ay) 7 (1-60)
Takip siresi (ay) 24 (12-48)

Olgularin tani aninda Doppler pik gradient ortaladegeri 62,85 mmHg, balon PBV
islem oncesi 70,7 mmHg ve takipte son bakilan pikdigmt ortalama dgeri 25,4
mmHg idi. Ik gradient ile takipte son gradient weim oncesi gradient ile son gradient
arasinda anlaml gus oldugu tespit edildi f<0,05). Vakalarin ilk, valviloplasti 6ncesi
ve son gradient verileri Tablo 4.24'te,sygruplarina gore ilk ve son gradientgdéeri
Tablo 4.25te verilmytir.
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Tablo 4.24.Vakalarin ilk, pulmoner balon valviloplasti 6ncesison gradient verileri

ilk gradient Islem 6ncesi gradient Son gradient
(mmHg) (mmHg) (mmHg)
Ortalamazstd
62,85+26,4 70,7£25 25,4+16,3

Tablo 4.25Pulmoner balon valviloplasti yapilan vakalariig gauplarina gore ilk ve

son gradient dlcimlerinin kglastiriimasi

ilk 8lctim (mmHg) Son dlgim (mmHg) p
ortxstd ortxstd
0-1 ay (n:35) 64,3+21,7 19,6%16,25 <0,0001
2-5 ay (n:24) 70,5+25,6 34,3121 <0,0001
6-11 ay (n:14) 62,64+30 26x17,1 =0,002
12-59 ay (n:21) 50,5+15,2 22+11 <0,0001
60-119 ay (n:18) 69,22+36 27,6+13,16 <0,0001
>120 ay (n:14) 53+25,6 27+11,4 =0,001

Pulmoner balon valviloplastslemi bagarisiz olan veya izlemde restenoz gsili 16
(%12,77) hastaya 2.kez PBV yapildi, 13 hastagarbalde edildiilk ve ikinci PBV’si

basarisiz olan 7 hastaya daha sonra cergédrini uygulandi.

Pulmoner balon valvuloplasti yapilan hastalarinintde (%33) gradien£15 mmHg,
2'sinde (%1,6>80 mmHg idi Sekil 4.9).
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Sekil 4.9 Pulmoner balon valviloplasti yapilan hastalarin g@adient dlgtimleri

Pulmoner balon valviloplasti yapilan hastalarirsittie (%9,5) iyatrojenik PY, birinde

ventrikuler fibrilasyon ve birinde gegcici atriyouvteikiler tam blok geliti.
4.2.1.3. Cerrahi tedavi

Pulmoner darlik tanisi konan hastalarin 23'Une &oSerrahi tedavi uygulandi.
Hastalarin 7’sine daha 6nce PVB yap#imiancak restenoz getnesi veya bgari

sgzlanamamasi nedeni ile valvotomi yapildi.

Cerrahi tedavi uygulanan hastalarin 22’sinde ASBDY PDA gibi cerrahi gerektiren

ek anomaliler vardi.

Cerrahi uygulanan hastalarin ilk pik gradient octameeri 53 mmHg, slem 6ncesi

ortanca dger 68 mmHg, son pik gradient ortancageie 20 mmHg idi.

Cerrahi glem sonrasi en sik ggdin komplikasyon kapak yetmezlien oOnemli
komplikasyon olum idi. Hastalarin 6’sinda (%26) regeya hafif derecede pulmoner
velveya trikiispid yetmezlik gsti, 2'sinde (%8,7) cerrahiliem sirasinda hipotansiyon,
bradikardi, aritmi geliti ve bu hastalar eksitus oldu. Cerrahi tedavi kgaphastalarin

genel 6zellikleri vegleme ait bilgiler Tablo 4.26’da verildi.
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Tablo 4.26.Cerrahi glem yapilan hastalarin genel 6zellikleri geeme ait bilgiler

Cins Takip PBV Kardiyak anomali  Yapilan islem G1 G2 G3 Komplikasyon
suresi  oykusi mmHg mmHg mmHg

ASD ASD kapama

1 1 K 42 + Val PD valvotomi 50 65 15 Eser TY
VSD, PDA VSD kapama

2 85 K 120 + Val PD valvotomi 105 50 56
PVDA

3 90 E 12 A Val PD valvotomi 150 80 60
ASD ASD kapama

4 9 K 48 + Val PD valvotomi 25 39 6
ASD ASD kapama

5 8 E 30 + Supval+Subval PD | Valvotomi 36 40 27
ASD ASD kapama

6 4 E 24 + Supval+Val PD Valvotomi 65 40 35
VSD VSD kapama

7 4 E 48 + Val PD valvotomi 60 75 12
ASD ASD kapama

8 52 K 18 - Val PD valvotomi 80 85 12 Hafif PY
VSD, ASD VSD, ASD kapama

9 110 | E 72 - Val PD valvotomi 110 105 29
PDA PDA ligasyon

10 1 E - - Val PD 90 90 - Eksitus
VSD, PHT VSD kapama

11 1 E 12 - Val PD 45 45 - Eksitus
ASD ASD kapama

12 72 K 12 - Val PD valvotomi 20 30 9
ASD ASD kapama

13 72 K 6 - Val PD valvotomi 40 45 17 Hafif PY,

hafif TY

ASD ASD kapama

14 120 | E 24 - Val PD valvotomi 44 45 8
ASD ASD kapama

15 66 E 36 - Val PD valvotomi 53 65 28
ASD,PVDA ASD

16 4 E 18 - Supval+Val PD kapama,PVDA 45 - 20

diizeltme

VSD,ASD VSD, ASD kapama

17 1 E 24 - Val PD Valvotomi 70 65 20 Hafif TY
VSD VSD kapama

18 5 K 48 - Supval PD Dilatasyon 50 68 25
VSD VSD kapama

19 3 K 72 - Val PD valvotomi 60 80 6
VSD VSD kapama

20 5 K 12 - Val PD valvotomi 58 65 50 Hafif PY, TY
VSD VSD kapama

21 8 E 60 - Val PD valvotomi 42 56 10
VSD, ASD VSD, ASD kapama

22 6 E 60 - Val PD 50 45 20
VSD VSD kapama

23 7 E 156 Val PD valvotomi 111 80 20 Hafif TY

(G14lIk gradient, G2&lem oncesi gradient, G3sfem sonrasi gradient
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Cerrahi yapilan 8 hastanin son gradiei mmHg, 10’'unun 16-39 mmHg arasinda, 3

hastanin gradienti 50-60 mmHg olarak 6lgul§&kil4.10)

50% -
40% -

30% A

20% -

10% -

0% T T .
<15mmHg (n:8) 16-39mmHg  50-60mmHg
(n:10) (n:3)

Sekil 4.10Pulmoner darfia cerrahi uygulanan hastalarin son gradient olgiimle
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5. TARTISMA

Konjenital kalp hastaliklarinin % 3-8'inden aortrldg(l) % 7-10'undan pulmoner
darliK? sorumludur. Yenidpan ve erken cocukluk déneminde darliklar genellikle

semptom vermedi icin sikligl net olarak bilinmemektedir.
AORT DARLI Gl

Aort darlgl uzun bir ddnem asemptomatik seyrédeHastalar muayenede ufiiriim
duyulmasi nedeniyle kardiyoloji kligine bavurur. Avrupa Kardiyoloji Toplulgu®?
aort darlginda belirtilerin ortaya ¢ikmasi ile birlikte proggun kotilgemekte oldgunu
bildirmistir. Aort darliginda semptomlar ortaya ciktiktan sonra ani Olunkiris
artmstir®®) Semptomlarin ortaya ciki aort darlginin dagsal gidisinde kritik bir

noktadir.

Calismamizda olgularin hepsi oncelikli olarak Gftrim dimyasi nedeniyle kligimize
yonlendirilmisti. Vakalarin %66,5'iT asemptomatikti, %13’Unde c¢kbwyorulma,
%10,7’sinde g@us arisi, %7,9’'unda carpinti ve %2’'sinde bayilgikayetleri vardi.

Sikayeti olan hastalarin buyik bir kisminda ortgavezir derecede AD tespit edildi.

Aort darligi saptanan hastalarin gmlugunu erkeklerin olgturdusu bilinmektedir®.

Calismamizdaki hastalarin da %74,9'unu erkeklegtituyordu.

Ozboyadf? AD tanisi almy hastalarin ortalama tani syai 86,64+52 ay olarak
bildirmistir. Calismamizda hastalarin ortalama tangiyé9,23+54,4 aydi. Ozboyaci'nin
calismasina gore ¢cgimamizda AD tanisinin daha erkergtgakonuldgu belirlendi.
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Konjenital aort darfil tanisi almy hastalarin ¢cocukluk doneminde normal biyume ve
gelisme gosterdji bilinmektedit?. Calsmamizda vakalarin tani anindaki boy ve viicut
agirhklar yaslarina ve darlik derecelerine gore incelgntle yenid@gan ve erken
cocukluk déneminde ortaga AD varliginda vicut girhgr 25-50, boy 50-75 persentil
iken daha sonraki donemdel( ys, adbdlesan) aort dagh siddeti arttikca persentil
degerlerinin vicut &irligr icin 10-25, 25, boy icin 10-25 persentilestligti belirlendi.
Aort darliginin zaman icinde progresyon gosterebigetdinmektedir. Calgmamizdaki
orta-ggir AD tanisi alng cocuk ve adoélesanlardaki biyime ggriliilk dénemde

asemptomatik olan hasta&in kronik ve ilerleyici seyrine g olabilir.

Aort darligl yerlegsimine gore supravalviler, valviler ve subvalviléabdir. En sik
valviiler aort darfil, nadir olarak da supravalviler AD gorifaf® . Supravalviiler AD
siklikla Williams sendromu ile birliktedf?. Baykan ve ark®” Williams sendromu ile
supravalviler AD sikfiini %35,5, Williams sendromu ile supravalviler AB periferik
PD siklgini %25,8 olarak bildirngierdir.

Calismamizda literatir ile uyumlu olardk® hastalarin %77'sinde valviiler, %14'tinde
subvalviler, %9'unda supravalviler AD tespit edil@upravalviler dagh olan

hastalarin %63’'iinde Williams sendromu mevcuttu.

Valviller aort darginin en sik nedeni BAV olarak bilinmekteff®®. Bizim

calismamizda da valviler AD’si olan hastalarin %75’V tespit edildi.

Cocuklarda primer aort yetmegli nadirdir, genellikle bikispid kagan
tamamlanmangi gelisimi sonucu gortliffY. Calsmamizda tani aninda 74 hastada
(%34,4) eser ya da hafif, 7 hastada (3,2) ortair(he) derecede AY tespit edildi.
Literatiit® ile uyumlu olarak AY tespit edilen hastalarin %ife BAV oldusu

belirlendi.

Ewert ve ark? AY gériilme siklgini yenidganda %7, addlesanda %49 olarak rapor
etmistir. Calismamizda AY gorulen vakalarin %1,86's1 yenida, ve %13'0 addlesan
olarak belirlendi. Cajmamizda addlesanda belirlenen AY ikEwert'in calsmasina

gore diguk bulunsa da AY goértlme sigIinin yala birlikte arttgl saptandi.
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Keane ve ark® hafif valviiller AD'li hastalarin daha giik progresyon gosteghi
rapor etmjlerdir. Kitchiner ve arR® hafif konjenital aort kapak daginin orta AD’ye
gore daha iyi prognoza sahip ofdy ancak bglangicta hafifsiddetteki darliklarin

ilerleyen dénemde progresyon gosterebigguebildirmislerdir.

Calismamizda hastalarin %48,8'inde hafif AD, %40’ inddaapr%11,2’'inde gir AD
saptandiizlemde hafif AD’li hastalarin 19'unda (%19,8), oA®’li hastalarin 3’Uinde
(%3,9) progresyon goruldl. Orta derecede aort @ada daha az progresyon tespit

edilmesinin nedeni hastalarin bir kismina uygulaealavi (ABV) sonucuna kgandi.

Asemptomatik kapak hastaliklarinin ginnsel tedavi zamanlamasini tamalidir. Bir
yandan hastaya g¢imsel slemin komplikasyonlari nedeni ile erken midahale
yapllmamali, dier yandan miyokardiyal siev bozuklgu gelsmeden muidahale
yapilmalidif®. Tedavinin kateter pik gradientirR60 mmHg oldgu, semptomlarin

ortaya ciktgl donemde yapiimasi uyguné§t

Calsmamizda hafif veya orta derecede darblan ve semptomu olmayan 139 (%71)
hasta medikal izlendizlemde 23 (%16,5) hastaya cabuk yorulmaigdesrisi, carpint
gibi semptomlarin varh veya darliksiddetinde progresyon nedeniyle ABV yapildi.

Aort darligr zamanla ilerleyen, sol ventrikil sistolik fonksiy bozuklguna, ani dlime
yol acabilen 6nemli bir patalojidir. 1983’e kaddarsdart tedavi yakkami valvotomi
iken bu tarinten sonra cerrahi tedaviye alternaléirak aort balon valvuloplasti
yapllmaya bglanmg ve calgmalarda etkili ve guavenilir bir yontem olgu

gosterilmistir 6%

Akdeniz ve ark®® aort kapak dar§n olan 97 olguda ABV o6ncesi 77,2+24,9 mmHg
olan pik sistolik gradientin ABV sonrasi 28,5+12 8nmHg’'ye digtigini
raporlamglardir. Tokel ve art®? valviiloplasti éncesi 93.2+33.3 mmHg olan aortik pik
gradientin glem sonrasi 33.0£19.6 mmHg'ye stligiinii saptadilar. Camamizda
hastalarin glem 0Oncesi pik gradienti 75+20,61 mmHg ve son gmamli 35,46+20,8
mmHg idi. Aort kapak gradientinin azaltiimasinda WBIn etkili bir yontem oldgu

calismamizda da teyit edildi.
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Aort balon valvuloplasti sonrasinda 4 hastada (%&9,Yeterli gradient azalmasi
sgilanamadi vesiem baarisiz kabul edildi. Akdeniz ve dtY basarisizlik oranini %3
olarak bildirmglerdir. Calsmamizdaki bgarisizlik ylzdesinin fazla olmasinin sebebi;
bu hastalarda gar derecede AD (hastalariglem oncesini gradienti 100-150mmHg)
varhgl ile birlikte kapak yapisinin displastik olmasiabilir. Dispalatik kapaklarda
uygun balonlarla yeterli acilma @anamadi, daha biuyik balonlar kullangicda gir

AY gelisimi 6ngoruldigi icin isleme devam edilmedi.

Balon valviloplasti sonrasinda en sikskagilan komplikasyon aort yetmegligelisimi
veya var olan yetmezlikte agtur. Aort yetmezlgi gorilme sikigini Akdeniz ve arkoV
belirgin AY gelisimini %14, Lababidi®® %43, Moore ve af®® %7-59 olarak
raporlamstir. Belirgin AY gelisimini Witsenburg ve Borghf*®>%® 042 2-29 olarak
bildirmistir. Calismamizda ABV sonrasinda eser-hafif AY gortulme §ik329, belirgin
(orta derecede) AY gorulme sigl1%19,5 idi.

Aort balon vavuloplastinin @er oOnemli komplikasyonu ventrikiler stkardi,
ventrikiiler fibrilasyondut®®. Calsmamizdaki hastalarin 1'indeslém sirasinda
ventrikuler taikardi geliti, isleme son verildi ve aritminin dizefgigorildi. Hastaya
kisa sureli 3 bloker tedavisi verildi. Ayni hastalgaci kez ABV yapildi ancakslem
basarisiz oldu. Bu hastaya daha sonra Hibrid yontdenitransapikal ABV yapildi.

Hibrid islem sonrasinda gradientte yeterlsohie sglandi.

Aort balon valvuloplasti sonrasi izlemde aort kaipda yeniden daralma ve gradientte
artis gorilebilir. Reich ve ark®”calismasinda yeniden daralma sgkhi %20, Galal ve
ark®® 0423 olarak raporlargtir. Calsmamizda hastalarin %24,4'tinde restenozsteli

Restenoz gorulme sikl literatr ile uyumluydu.

Cerrahi aortik valvotomi (CAV) restenoz gan veya ABYV ile yeterli gradient dinesi
sglanamayan hastalarda alternatif tedavi yontemidiort darliginda dger cerrahi
tedavi subvalviler membran vainda membran rezeksiyonu, dinamik subvalviler

darlik nedeni olan hipertrofik kardiyomiyopatideymktomidif*°®-

Calsmamizda 22 hastaya cerrahi tedavi uygulandi. Hasta8’ine (%36,5) daha dnce

ABV yapilmis, islem bagarisizlgl veya restenoz nedeniyle valvotomi uygulagtmi
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Hastalarin 12’'sine (%54,5) subvalviler dgalisebep olan membran nedeniyle cerrahi
rezeksiyon, 1 hastaya (%4,5) HKMP nedeniyle miyeitoe kapak darfi nedeniyle
AVR vyapildi, ancak hasta miyektomi sonrasinda vieiler fibrilasyona girdi,

tedavilere yanit alinamadi ve eksitus oldu.

Cerrahi tedavide en sik geh komplikasyon AY'dir. Chartrand ve afk*® CAV
sonrasi AY sikigint %12 olarak raporladi. Catnamizda 3 hastada (%13,6) CAV
sonrasinda ciddi AY gsili, AVR yapildi. Hastalarin birslem sirasinda exitus oldu.

Cerrahi tedavide onemli komplikasyonlar; ventrikul@brilasyon gibi aritmi ve
olumdiir. Chartrand ve afk'”calismasinda 6ltim goriilmeghi bildirdi. Calismamizda
diffiz aort darlgi olan bir hasta cerrahi sirasinda dizeltiiemeygotansiyon ve
bradikardi sonrasinda eksitus oldu. Bir hastada W&Bubvalvuler AD bir arada idi, bu
hasta da hipotansiyon ve bradikardi sonrasindduskeldu. Bir hastadglem sirasinda
ventriktler fibrilasyon geiti, tedavilere cevap vermedi, dizeltiiemeyen fdsilon
sonrasinda eksitus oldu. Cerrahi mortalitemiz %18i60len hastalarda birden fazla

kardiyak patolojinin olmasi mortalite yizdemiziiartis olabilir.

Cocuklarda uygulanan ve gerdgtide tekrarlanabilen BAV ve CAV tedavileri palyatif
girisimlerdir. Agir AD ile birlikte orta-a&ir AY’si olan hastalar veya ilk ggimsel
tedaviyi takiben ciddi derecede AY ggn hastalarda AVR yapilmasi kaciniimazdir
11 AVR'nin diizeltici mi yoksa palyatif bir ameliyahi oldusu tartsmalidir. Ancak
sol ventriktliin fonksiyonel ve geometrik yapisitiedltici etkisi oldgu, hastalara uzun

ve konforlu bir yaam olang verdigi gergektir™*

Calsmamizda 4 hastaya AVR yapildi ancak bilein sirasinda eksitus oldu. Aort
kapak replasmani yapilan hastalarimizin 2'sine damee ABV yapilmy bssarisiz
olunca valvotomi yapilg) valvotomi sirasindagar AY gelisince AVR yapildi. Bir
hastanin ise orta AY-orta AD’si olup izlemde AY deesi &irlasinca AVR yapildi.
Hazan ve a'® kapak replasmani yaptiklari hastalarda orta vadeldekca iyi
sonuclar aldiini bildirdi. Calsmamizda da AVR uygulanan hastalarda kalp

fonksiyonlarin da belirgin dizelme olglu gozlendi.
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PULMONER DARLIK

Hastalar genellikle asemptomatiktir. Tani duyuldariimin etyolojisinin argiriimasi
esnasinda konuf”. Semptomatik hastalarda; cabuk yorulma, egzersisiada nefes
darlgi, hafif siyanozdan gaventrikill yetmezii bulunabilir. Calgmamizda hastalarin
hepsi 6ncelikli olarak tftirim nedeni kignmize yonlendirilmgti. Vakalarin %14’Gnde
morarma, %6,1’'inde cabuk yorulma, %1,9'undai@g® arisi, %1,4’Unde carpinti ve
%0,5’inde bayilmaikayeti vardi. Bazi hastalar birden fazikayet belirtmiti.

Pulmoner darlik aort dagh gibi kapak Ustiinde, kapak dizeyinde ve kapakdst
olabilir. En sik gorilersekli valviler PD’dir. En nadir gorileni subvalvilpulmoner
darliktir ve genellikle VSD ile birliktedif**

Calismamizdaki hastalarin %87’si valviler, %12’si supdauler, %1’i subvalviler

PD’ye sahipti. 6 hastada valviler dgaisubvalviler darliksiik ediyordu.

Baykan ve arR” williams sendromu ve periferik PD sidni %35.5 tespit etti.
Calismamizda periferik PD’si ve Williams sendromu bitéikgi %19,23 tespit edildi.

Yapict “* pulmoner darfia en sik gik eden kardiyak patolojileri sirasiyla PDA
(%45), VSD (%41), ASD (%37) olarak bildirdi. Cahamizda pulmoner daga en sik
eslik eden kardiyak patoloji siklik sirasiyla ASD (92 VSD (%14) ve PDA (%8) idi.
Calismamizdaki bulgular klasik kaynaklardaki bilgilee iyumlu idi.

Pulmoner darlikta seyri ve prognozu belirleyen eenili faktor darlgin derecesidir.
Hafif PD selimdir ve tedavi gerektirmez, hastalaegeersize hemodinamik cevaplari
normaldir. Krabill ve ar™ hafif valviiler PD'li hastalarda 6lim gortlmgidi rapor
etmislerdir. Nugent ve afk'® hafif PD'si olan 261 hastanin 4-8 yillik izlem e&r
sonunda sadece 3 (%1,15) hastanin gradientin 60 gimmH Ustine cikd
bildirmislerdir. Ataseveft'” hafif dereceli darlikli hastalarin %5'inde, ortarecede

darhikh vakalarin %4’tGnde ilerleme saptgtm.

Calismamizda hastalarin %58,5 hafif, %32’si orta, %8,8ir, %1,2’'si kritik PD’ye
sahipti. Asirhk derecesi hafif olan hastalarin %4'Untun oraeteye, @rlikli derecesi

orta olan hastalarin %2,4’sinirgia derecede PD’ye ilerlegii tespit edildi. Cakmamiz
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Ataseven’in bulgulari ile benzerdir. Cahamiz da hafif ve orta PD’li hastalarin selim
bir seyir gosterdini desteklemgtir. Calismamizda progresyonun az gorilmesinin bir

sebebi orta derecede PD’ye sahip bazi hastalaray@BNmasi olabilir.

Erken cocukluk doneminde ortgta pulmoner darliklar hizli progresyon gdsterebilir
ventrikiilin hem sistolik hem de diastolik fonksiyami bozabilif****) valvotomi
sonrasinda cocuklarda ve genc¢ hastalarda kardiydéks ve end diyastolik basingta
dizelme saptanirken yghkin hastalarda geden miyokardiyal fibrozis sonucu kalici
desisiklikler nedeni ile bu duzelmenin olmagl saptanmutir®®*?Y) Bu nedenle
cocuklarda miyokardiyal kalici hasar meydana geknednce darfin giderilmesi
gerektgi kabul edilmitir.

Lange ve arf?? 2-12 yillik izlemde, pulmoner darlik gradienti B@mHg'nin tizerinde
olan bebek ve cocuklarda, pulmoner gradientin zéanarttsini tespit ettiler. Hayé®
NHS-2 calgmasinda gradienti 50-79 mmHg olan hastalarin talii hastalarin
%77’sine girgim gerektirdgi bildirilmi stir. Bu bulgular gradiyenti 50 mmHg’yisan

hastalarin tedavisini geciktirmenin hicbir avantajiolmadgini distindtrmitur’®2®

Calsmamizda 126 hastaya orta veyaraPD nedeniyle balon valviloplasti yapildi.
PBV yapilan hastalarimizin %70’'inde orta derecebDevBrdi, bunlarin da %50,6’sInin
gradienti >50 mmHg idi. Pulmoner BV yapilan hastal&6022’sinde gir, %3,3’linde
kritik PD vardi.

Balon valvuloplasti hastalarin 118’inde (%94) sdmali veya kismi bgarili oldu. Islem
oncesinde pulmoner kapak diizeyinde ortalama disgodidient 62,85+26,4 mmHg iken
son dgerlendirmede 25,4+16,3 mmHg'ye olarak belirlendiii®ve ark** hastalarin
pulmoner kapak diizeyinde ortalama basin¢ gradievdintloplasti 6ncesi 78,5 + 29,6
mmHg iken, valviiloplasti sonrasi 32,3 + 16,3 mmidgtadi. Wergski ve ark®® izole
pulmoner valvuler darlikli hastalara uygulanan PBWd@nuclarini dgerlendirms,
PBV’nin uzun donemde etkin ve guvenilir bir yontehdugunu belirtti. Calsmamiz ve

diger iki calsma valviloplastinin tedavide etkili oldu gorisiint desteklemektedir.

Calismamizda hastalarin %12,7'sinde restenozstigiibelirlendi. Peterson ve dfk®

restenoz oranini %14,1 olarak belirledi. Resterglgen hastalarin hepsine ikinci kez
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PBV yapildi %81,25'inde zar sglandi. Oriin ve aff® hastalarin %4,2’sine restenoz
nedeni ile ikinci kez BPV slemi uygulandgini bildirmisti. Bizim calsmamizda

hastalarin %5,4’Une cerrahglem uygulandi Calismamizda restenozun daha fazla
gorulmesinin sebebi zor vakalarda bile PBV’nin abrrtedaviye gore daha sik tercih

edilmesinden kaynaklaniyor olabilir.

Calsmamizda 8 hastada (%6) PBV shali olmadi. Baarisizlgin sebebi kapak
yapisinin displastik olmasindan ve kullanilan uydgomionlarin darfii gidermede
yetersiz kalmasindan kaynaklaniyordu. Daha blyulnter kapak hasarina neden

olacazl i¢in kullaniimad.

Deneyim ve teknik gelmelerin artmasina gamen balon valvuloplasti sirasinda damar
zedelenmesi, trikiispid kapakta ve/veya pulmonerakep yetmezlik, aritmi gibi
komplikasyonlar geiebilir. Calsmamizda 12 hastada (%9,5) hafif PY geliOriin ve
ark®® hafif PY gelime siklgini %25,5 olarak bildirdi. Peterson ve @fR PY gelsme
sikligini %11 olarak bildirdi. Bulgularimiz Peterson v& #ée benzerdi.

Cerrahi valvotomi darfin giderilmesi acisindan uzun dénemde sonuclamukgia iyi

bir tedavi yontemdir. Oriin ve dtk? hastalarin %21,3'tine cerrahi tedavi uygulgnui
bildirmisti. Calsmamizda hastalarin %5,4’Une cerrahi tedavi uygulaBdinlarin
%30’'una (7’'sine) daha once PVB yapitniancak slem baarisiz olmasi nedeniyle
cerrahi tedavi yapildi. Cerrahi tedavi uygulanastalarin hemen hemen hepsinde ASD,
VSD, PDA gibi ek anomaliler vardi ve bu hastaliklaralvotomi ile birlikte kapama
veya PDA icin ligasyon yapildi. Catnamizda cerrahi tedavinin daha az tercih eglildi

belirlendi.

Cerrahi tedavinin en sik kalasilan komplikasyonu kapak yetmedlien onemli
komplikasyonu 6liimdir. Roos-Hesselink ve &%’ cerrahi yapilan hastalarda en
onemli sekeli PY olarak bildirngj mortalitenin oldukg¢a diilk oldusunu belirtmstir.
Peterson ve atk® PY gelsme siklgini cerrahi sonrasi PY gghe siklgini %44, TY
gelisme siklgini %2 olarak raporladi. Caimamizda cerrahi uygulanan hastalarin
%26'sinda hafif derecede pulmoner ve/veya trikdispapak yetmezdi gelisti.
Hastalarin %8, 7slem sirasinda hipotansiyon, bradikardi, aritmi ssmmda eksitus oldu.
Cerrahi yapilan hastalarin %78'indesaa s&landi. Roos-Hesselink’in ¢amasi ile
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karsilastirildiginda cerrahi tedavi larimiz daha diilk, mortalitemiz daha yuksek

bulundu.

Pulmoner kapak daginda cerrahi tedavinin sonuclarinin uzun vadedeikagd iyi
oldugu bilinmektedir. Ancak daha ucuz, daha az invaefdaha kisa hastanede kal
suresi sglayan valviloplastinin - pulmoner kapak darhda ilk tercih edilen tedavi
yontemi olmasi uygundur. Cerrahi ek kardiyak anderalvarhiginda ilk tercih

edilebilecek tedawekli olabilir.
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6. SONUCLAR

Calismamizda Erciyes Universitesi Tip Fakultesi Pediaiardiyoloji Klinigi'nde
Eylul 1995 - Haziran 2012 tarihleri arasinda Dopmkokardiyografik olarak AD
ve PD tanisi almiyaslari 1gtin-18 yaarasi dgisen 644 hasta g@erlendirildi.

644 hastanin 394'l (%61,18) erkekti.

En sik bavuru nedeni tfarimda.

Hastalarin tani aninda buyime ve gakleri dgerlendirildiginde a&irlik dereceleri
ve yalari blyldk olan cocuklarin persentillerinin syigarina goére geri oldiu
goruldd. Kronik hastalik bulgusu olarak ggelendirildi. Ancak ayni y@grubunda
ve ayni @irhk derecesinde farkli persentil gkrleri de mevcuttu. Bu durum
hastalarin icinde yadiklari sosyoekonomik durumlaskilendirildi.

Aort darlikli hastalarin %6’sinda, pulmoner daulikhstalarin %10,2’sinde EKG’de
ventrikul hipertrofisi vardi.

Aort darlikh hastalarin %77’si, pulmoner darlikiastalarin %87’si valviler dagh
sahipti.

Aort darligina en sik gik eden kardiyak patoloji BAV, pulmoner daia en sik
eslik eden kardiyak patoloji ASD idi.

Aort darhkh hastalarin %77’si hafif, %11,2’sig|, pulmoner darlikl hastalarin
%87’si hafif, %8,3'0 &Ir, %1,2’si kritik darlga sahipti.

Aort darlikl hastalarin %11,2'sinde, pulmoner ddrl hastalarin %2,6’sinda

progresyon goruldu.
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Aort darlikh olan hastalarin 58’ine ABV yapildi @ak verileri yeterli olan 41 hasta
calismaya alindi. ABV 0Oncesi ortanca gradient 7SmmHg ikéem sonrasi ortanca
son gradient 30mmHg oOlculdu.

Pulmoner darfii olan hastalarin 126'sina (%29,5) PBV yapildi. WWBncesi
ortanca gradient 65mmHgJem sonrasi ortanca son gradient 20mmHg idi.
Valvuloplasti sonrasinda en sik gel komlikasyon kapak yetmegliidi. Aort
darliginda ABV sonrasinda 20 hastada (%49) AY, pulmonarliida PBV
sonrasinda 12 hastada (%9,5) PY gieli

Aort darlgl tanisi alan 22 hastaya (%11), pulmoner darlikstaalan 23 hastaya
(%5,4) hastaya cerrahi tedavi yapildi.

Cerrahi tedavinin en 6nemli komplikasyonu ventréibrilasyon ve 6limdu.

Calismamizin sonucunda, c¢ocukluk ggadaki kapak darliklarinin baydk kisminin

valvuler oldgu ve c¢@unun siddetinin hafif oldgu saptandi. Doppler

ekokardiyografinin hastain seyrini takip etmede olduk¢a duyarl bir yénteidugu
goruldu. Darhklarin hafifsiddette bile olsa ilerleme gdsterebfdiespit edildi. Hafif
darhkh hastalarin gesi orta derecedeki darliklarin daha sik aralarla @epEKO ile
izlenebilecgi uygun gordldiu. Cagmamizda dgumsal kapak darliklarinda ABV ve
PBV guvenli ve etkili bir yontem oldiu saptandi. Cocuklaradailk tedavi seggne

olarak uygulanabile@ sonucuna varildi.
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