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Araştırmalar / Researches

ÖZET
Kalbin sol tarafının multipl obstruktif doğumsal lezyonları
Amaç: Kalbin sol tarafının doğumsal multipl obstrüktif lezyonlarının yeri, tipi ve lezyon birliktelikleri, eşlik eden ek anomalileri ve 
uygulanan tedavi yöntemlerini incelemek. 
Gereç ve Yöntem: Hastanemiz Pediatrik Kardiyoloji Ünitesinde 2003-2009 yılları arasında sol kalpte birden fazla obstrüktif lezyonları 
bulunan 24 olgu çalışmaya alınmıştır. Olgular iki boyutlu ve renkli Doppler ekokardiyografi (Vivid 7 Pro) ile değerlendirilmiş, 18’ine 
kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi uygulanmıştır. Olguların başvuru yakınmaları, sol kalbin obstrüktif lezyonlarının yeri, tipi ve lezyon 
birliktelikleri, eşlik eden ek anomalileri ve uygulanan tedavi yöntemleri değerlendirilmiştir. 
Bulgular: Kalbin sol tarafının multipl obstrüktif lezyonlarının erkeklerde daha fazla olduğu (%79) ve ortalama yaşlarının 6.3 yıl olduğu 
saptandı. Başvuru yakınmaları en sık solunum sıkıntısı, çabuk yorulma ve morarmadır. En sık birlikte görülen anomaliler, mitral darlık ve 
aort darlığı %29, mitral darlığı ve aort koarktasyonu %17, aort darlığı ve aort koarktasyonu %37 idi. Mitral darlığı, aort koarktasyonu ve 
aort darlığının birlikte görülme sıklığı ise %17 olarak saptandı. En sık görülen ek anomali ise biküspit aortik kapaktı (%62). Hastalarımızın 
tanı aldıktan sonra 5’inin kontrole gelmediklerini gözledik, 1 hastaya klinik izlem kararı verildi. Olgularımızın 18’ine kardiyak kateterizasyon 
ve anjiyografi yapıldı. Altı hastaya başarılı balon AK anjiyoplasti ve 1 hasta AK anjiyoplasti ile birlikte balon aortik valvüloplasti işlemleri 
uygulandı. AK anjiyoplasti yapılan 2 hasta kaybedildi. 
Sonuç: Kalbin sol tarafının doğumsal çıkım yolu obstrüktif lezyonlarında mortaliteyi etkileyen en önemli nedenin mitral kapak darlığı ve 
pulmoner hipertansiyon olduğu ve erken dönemde yapılan invazif girişimlerin hayat kurtarıcı olduğu görülmüştür.

Anahtar kelimeler: Mitral kapak darlığı, aort koarktasyonu, aort kapağı darlığı

ABSTRACT
Congenital multiple obstructive lesions of the left heart
Objective: To investigate the localization, type, associations, other accompanying abnormalities and treatment methods. 
Material and Methods: The study included 24 cases presenting to the Pediatric Cardiology Unit of our Hospital with more than one left 
heart lesion, evaluated with two-dimensional color Doppler echocardiography (Vivid 7 Pro); 18 underwent cardiac catheterization and 
angiography. Complaints at admission, lesion site, type and associations, additional abnormalities and treatment were evaluated. 
Results: Multiple obstructive left heart lesions were more frequent (79%) in males, at an average age of 6.3. Most frequent symptoms at 
admission were dyspnea, fatigability and cyanosis. The most frequent associations of obstructive abnormalities were: mitral and aortic 
stenosis in 29%, mitral stenosis with aortic coarctation in 17% and aortic valve stenosis with aortic coarctation in 37%. Mitral stenosis 
associated to both aortic valve stenosis and aortic coarctation was seen in 17%. The most frequent associated non-obstructive abnormality 
was a bicuspid aortic valve (62%). Following diagnosis, 5 of the patients did not show up for follow-up, while the decision for one patient 
was observation. The remaining 18 cases underwent cardiac catheterization and angiography. Six patients had successful coarctation 
angioplasty and one angioplasty plus aortic valvuloplasty. We lost 2 of the patients who had undergone coarctation angioplasty. 
Conclusion: It was observed that the lesion most significantly contributing to mortality due to congenital obstructive lesions of left heart 
outflow are mitral valve obstruction and pulmonary hypertension, and that early invasive intervention is life-saving.
Key words: Mitral valve stenosis, aortic coarctation, aortic valve stenosis
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GİRİŞ 

Kalbin sol tarafının obstrüktif lezyonları supramitral 
ring, mitral darlığı (MD), aort darlığı (AD) ve aort koark-

tasyonudur (AK). Bu lezyonlar izole olabileceği gibi nadi-
ren iki veya daha fazlası birlikte bulunabilir (1-3). Erken 
tanı ve tedavi prognozu etkileyen önemli faktörlerdir.
	 Çalışmamızda kalbin sol tarafında birden fazla obs-
trüktif lezyon bulunan 24 olgu değerlendirilmiştir.

	 GEREÇ VE YÖNTEM	

	 Hastanemiz Pediatrik Kardiyoloji Ünitesinde 2003-
2009 yılları arasında sol kalpte birden fazla obstrüktif lez-
yonları bulunan 24 olgu çalışmaya alınmıştır. Olgular iki 
boyutlu ve renkli Doppler ekokardiyografi cihazı (Vivid-7, 
Vingmed GE, Horten, Norway, 2006) ile 3.5 Mega Hertz’lik 
prob kullanılarak değerlendirilmiş, 18’ine kardiyak kate-
terizasyon ve anjiyografi uygulanmıştır. Olguların başvu-
ru yakınmaları, sol kalbin obstrüktif lezyonlarının yeri, 
tipi ve lezyon birliktelikleri, eşlik eden ek anomalileri ve 
uygulanan tedavi yöntemleri değerlendirilmiştir.
 
	 BULGULAR

	 Kalbin sol tarafının multipl obstrüktif lezyonlarının 
erkeklerde daha fazla olduğu (%79) ve ortalama yaşları-
nın 6.3 yıl olduğu saptandı (Tablo 1). Başvuru yakınmaları 
en sık solunum sıkıntısı, çabuk yorulma ve morarmadır 
(Tablo 2).
 

Sol kalbin multipl obstrüktif lezyonlarının birlikte görül-
me sıklıkları; mitral ve aort darlığında %29, mitral darlığı 
ve aort koarktasyonunda %17, aort darlığı ve aort koark-
tasyonunda %37’dir. Mitral darlığı,  aort koarktasyonu ve 
aort darlığının birlikte görülme sıklığı ise %17 olarak 
bulunmuştur (Tablo 3). En sık görülen ek anomali (%62) 
ise biküspit aortik kapaktır (Tablo 4).
	 Hastalarımızın tanı aldıktan sonra 5’inin kontrole gel-
mediklerini gözledik, 1 hastaya klinik izlem kararı verildi. 
Olgularımızın 18’ine kardiyak kateterizasyon ve anjiyog-
rafi yapıldı. Altı hastaya başarılı balon AK anjiyoplasti ve 
1 hasta AK anjiyoplasti ile birlikte balon aortik valvülop-
lasti işlemleri uygulandı. AK anjiyoplasti yapılan 2 hasta 
kaybedildi.
	 Hastaların 16’sı (%66) ameliyat edildi ancak 4 olguda 
ikinci ameliyat gerekti. Ameliyat edilen olguların 4’ü 
(%16) kaybedildi. Hastalarımızda uygulanan tedavi yön-
temleri Tablo 5’de gösterilmiştir.  

Tablo 1: Olguların yaş ve cinsiyete göre dağılımı

Cinsiyet:	 5 Kız (%21), 	 19 Erkek (%79)	
Yaş:	 2 ay-16 yıl  	 (ort: 6.3 yıl, median 6.7 yıl)
Yaş aralıkları:	 0-1 yaş	 6 olgu
	 2-5 yaş	 4 olgu
	 6-10 yaş	 6 olgu
	 11-16 yaş	 8 olgu

Tablo 2: Olguların yakınma nedenleri

Yakınma	 n	 %

Solunum sıkıntısı	 10	 42  
Çabuk yorulma	 6	 25
Morarma	 5	 20
Sık solunum yolu enfekiyonu	 4	 16
Göğüs ağrısı	 1	 0.4
Bayılma	 1	 0.4 
Yakınması olmayan	 3	 1.2

Tablo 3: Lezyon kombinasyonlarına göre olguların dağılımı

Olgu Sayısı	 MD*		  AD		  AK
		  Subvalvüler		  Valvüler

1	 +	 +		  +
2	 +	 +			   +
2	 +	 +
2	 +			   +	 +
4	 +				    +
4	 +			   +
5				    +	 +
3				    +	 + 
1					     +

MD: mitral darlığı , AD: aort darlığı AK: aort koarktasyonu

*MD’li olguların 8’inde paraşüt mitral kapak, 2’sinde supramitral ring mevcuttur.

Tablo 4: Olgularımıza eşlik eden kardiak anomaliler

Eşlik eden kardiyak anomali	 n	 %

BAV	 15	 (%62)
PDA 	 5	 (%20)
VSD	 6	 (%25)
ASD	 5	 (%20)
PS	 1	 (%4)
Koroner anomali	 2	 (%8)

BAV: Bikuspit aortik valv, PDA: Patent duktus arteriozus, VSD: Ventriküler septal defekt, 

ASD: Atrial septal defekt, PS: Pulmoner stenoz.

Tablo 5: Olgularımızda uygulanan tedavi yöntemleri

MVR	 5 olgu

Mitral cerrahi valvüloplasti	 3 olgu
AK cerrahi düzeltme	 9 olgu
Cerrahi aortik valvülotomi	 4 olgu
Balon AK anjioplasti	 7 olgu
Balon aortik valvüloplasti	 1 olgu
Pulmoner banding	 1 olgu

MVR: Mitral valv replasmanı, AK: Aort koarktasyonu
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	 TARTIŞMA

	 Sol ventrikül çıkış yolu darlıkları doğumsal kalp has-
talıkları içinde mortalitelerinin yüksek olması nedeniyle 
önemlidirler. Sol kalbe giden embriyonik kan akımının 
tıkanması veya değişmesiyle kapakların, aortanın ve 
boşlukların az gelişmesi söz konusudur. Mitral kapak 
darlıkları ile sol kalbin diğer obstrüktif lezyonlarının bir-
likte bulunması Shone anomalisi olarak isimlendirilir ve 
ilk defa 1963 yılında tanımlanmıştır (2). Komplet formu 
mitral ring, paraşüt mitral kapak, subaortik stenoz ve 
aort koarktasyonunun birlikte bulunmasıdır ve oldukça 
nadir görülür. İnkomplet formu daha sık görülmektedir. 
Shone anomalisinde fetal hayatta mitral kapak tıkanık-
larının sol ventrikül boşluğu ve çıkış yolunun az geliş-
mesine neden olduğu öne sürülmektedir. Supramitral 
ringin de endokardiyal yastık dokusunun kısmi bölün-
mesinden kaynaklandığı belirtilmektedir (2-4). Zucker 
ve arkadaşlarının 1250 olguyu kapsayan fetal ekokardi-
yografi çalışmasında 3 olguda sol ventrikül, mitral ve 
aortik anulus ve asendan aortanın küçük olduğu tespit 
edilmiştir (5). Olgular doğumdan sonra tekrar değerlen-
dirildiklerinde 3 olguda da mitral darlığı 2’sinde paraşüt 
mitral kapak mevcut), biküspit aortik kapak ve aort 
koarktasyonu, 2 olguda subaortik membran tesbit 
etmişlerdir.
	 Çalışmamızda 24 olgudan sadece birinde komplet, 
14’ünde inkomplet Shone anomalisi bulunduğunu göz-
lemledik. Olguların 2’sinde supramitral ring, 8’inde para-
şüt mitral kapak vardı. Bolling ve arkadaşlarının 30 olgu-
luk serisinde ise Shone kompleksinin 19 hastada komp-
let olduğu belirtilmiştir (6).
	 Çeşitli çalışmalarda sol kalp obstrüktif lezyonlarının 
erkeklerde daha fazla olduğu (%65-75) ve olguların sık-
lıkla infant ve çocukluk döneminde başvurduğu bildiril-
miştir (6-10). Çalışmamızda da erkek çocukların %79 ora-
nında olduğunu gözlemledik ve olgularımızın %58’inin 5 
yaşından sonra başvurduğunu tespit ettik. Hastaların 
başvuru şekilleri mevcut anomalilerin çokluğuna ve has-
taların yaşına göre değişmektedir. Hasta, kalp yetmezliği 
ve şok tablosunda gelebileceği gibi rutin muayenede 
saptanan üfürüm nedeniyle araştırılarak da tanı alabilir 
(10,11). Çalışmamızda olguların çoğunun solunum sıkın-
tısı (%42) ve çabuk yorulma (%25) ile başvurduklarını 
gözledik. 
	 Ekokardiyografi, kardiyak kateterizasyon ve anjiyo-

kardiyografi tanının kesinleşmesi ve cerrahi endikasyo-
nun belirlenmesinde çok değerli iki yöntemdir. Son 
zamanlarda transözofajiyal ekokardiyografi ve 3 boyutlu 
ekokardiyografinin de mitral kapağın değerlendirilmesin-
de önem taşıdığı bildirilmektedir (11-20).
	 Olgularımızı lezyon kombinasyonlarına göre ayırdığı-
mızda mitral ve aort darlıkları %29, mitral ve aort koark-
tasyonu %17, aort darlığı ve aort koarktasyonu %37 mit-
ral ve aort darlığı ile aort koarktasyonu %17 oranında 
birliktelik göstermektedir. En sık görülen ek anomali 
biküspit aortik kapak olup, oran %62 olarak bulundu. 
Anjiyografi yapılan 18 olgunun 5’inde (%28) pulmoner 
hipertansiyon saptandı ve bu olguların hepsi mitral dar-
lıklı idi.
	 Kalbin sol tarafının obstruktif lezyonlarında gereken 
düzeltici işlemler sayıca fazladır ve tekrarlayan ameli-
yatlar mortaliteyi olumsuz yönde etkilemektedir. Mor-
taliteyi etkileyen diğer faktörler de pulmoner hipertan-
siyon ve mitral kapak hastalığıdır (5). Bolling ve arkadaş-
larının serisinde 28 hastaya 84 operatif işlem uygulandı-
ğı, hastaların 18’ine uygulanan işlem sayısının birden 
fazla olduğu, ilk ameliyatta kaybedilen hasta olmaması-
na rağmen ikinci ameliyatta mortalitenin %24’e kadar 
yükseldiği bildirilmiştir (6). Mortalitenin nedeninin mitral 
kapak hastalığı olduğu ifade edilmiştir. Brauner ve arka-
daşlarının serisinde ise ameliyat sonrası erken mortalite 
%16, geç mortalite %10.5 olarak bulunmuştur (7). Bu 
seride kaybedilen 4 hastanın mitral kapak hastalığı yanı 
sıra pulmoner hipertansiyon da bulunduğu belirtilmiştir. 
Hacettepe Üniversitesinde yapılan bir çalışmada da 
mortalite %25 olarak bulunmuştur (10). 
	 Serimizdeki 24 olgudan 5’inin tanı aldıktan sonra 
kontrole gelmediklerini gözledik. Olgulardan birine lez-
yonları hafif olduğu için klinik izlem kararı alındı. Olgula-
rın 18’ine kateter-anjiyografi ile invazif işlemler ve/veya 
cerrahi işlemler uygulandı.  AK anjiyoplastisi yapılan 2 
hasta (2 ve 3 aylık) kaybedildi. Ameliyat edilen 16 hasta-
nın 4’üne reoperasyon gerekmiş olup ameliyat mortali-
tesi %16 (4 olgu) bulundu. Ameliyatta kaybedilen hasta-
ların hepsi mitral darlıklı olup ikisinde pulmoner hiper-
tansiyon da mevcuttu.
	 Sonuç olarak kalbin sol tarafının doğumsal çıkış yolu 
obstrüktif lezyonlarında mortaliteyi etkileyen en önemli 
etkenin pulmoner hipertansiyon olduğu ve erken 
dönemde yapılan invazif girişimlerin hayat kurtarıcı 
olduğu görülmüştür. 
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