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OZET

Kalbin sol tarafinin multipl obstruktif dogumsal lezyonlar

Amagc: Kalbin sol tarafinin dogumsal multipl obstriiktif lezyonlarinin yeri, tipi ve lezyon birliktelikleri, eslik eden ek anomalileri ve
uygulanan tedavi yontemlerini incelemek.

Gereg ve Yontem: Hastanemiz Pediatrik Kardiyoloji Unitesinde 2003-2009 yillar arasinda sol kalpte birden fazla obstriiktif lezyonlari
bulunan 24 olgu calismaya alinmustir. Olgular iki boyutlu ve renkli Doppler ekokardiyografi (Vivid 7 Pro) ile degerlendiriimis, 18'ine
kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi uygulanmistir. Olgularin basvuru yakinmalari, sol kalbin obstriktif lezyonlarinin yeri, tipi ve lezyon
birliktelikleri, eslik eden ek anomalileri ve uygulanan tedavi yontemleri degerlendirilmistir.

Bulgular: Kalbin sol tarafinin multipl obstriiktif lezyonlarinin erkeklerde daha fazla oldugu (%79) ve ortalama yaslarinin 6.3 yil oldugu
saptandi. Basvuru yakinmalari en sik solunum sikintisi, cabuk yorulma ve morarmadir. En sik birlikte goriilen anomaliler, mitral darlik ve
aort darligl %29, mitral darligi ve aort koarktasyonu %717, aort darligl ve aort koarktasyonu %37 idi. Mitral darligl, aort koarktasyonu ve
aort darliginin birlikte goriilme siklig1 ise %17 olarak saptandi. En sik goriilen ek anomali ise bikiispit aortik kapakti (%62). Hastalarimizin
tani aldiktan sonra 5'inin kontrole gelmediklerini gozledik, 1 hastaya klinik izlem karari verildi. Olgularimizin 18’ine kardiyak kateterizasyon
ve anjiyografi yapildi. Alti hastaya basarili balon AK anjiyoplasti ve 1 hasta AK anjiyoplasti ile birlikte balon aortik valviloplasti islemleri
uygulandi. AK anjiyoplasti yapilan 2 hasta kaybedildi.

Sonug: Kalbin sol tarafinin dogumsal ¢ikim yolu obstriktif lezyonlarinda mortaliteyi etkileyen en énemli nedenin mitral kapak darlig ve
pulmoner hipertansiyon oldugu ve erken dénemde yapilan invazif girisimlerin hayat kurtarici oldugu gorilmustur.

Anahtar kelimeler: Mitral kapak darligi, aort koarktasyonu, aort kapagi darhig

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.
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Kalbin sol tarafinin multipl obstruktif dogumsal lezyonlari
GIRIS

albin sol tarafinin obstriktif lezyonlari supramitral
Kring, mitral darlig1 (MD), aort darlig1 (AD) ve aort koark-
tasyonudur (AK). Bu lezyonlar izole olabilecegi gibi nadi-
ren iki veya daha fazlasi birlikte bulunabilir (1-3). Erken
tani ve tedavi prognozu etkileyen énemli faktorlerdir.

Calismamizda kalbin sol tarafinda birden fazla obs-
truktif lezyon bulunan 24 olgu degerlendirilmigtir.

GEREC VE YONTEM

Hastanemiz Pediatrik Kardiyoloji Unitesinde 2003-
2009 yillari arasinda sol kalpte birden fazla obstriktif lez-
yonlarl bulunan 24 olgu calismaya alinmustir. Olgular iki
boyutlu ve renkli Doppler ekokardiyografi cihazi (Vivid-7,
Vingmed GE, Horten, Norway, 2006) ile 3.5 Mega Hertz'lik
prob kullanilarak degerlendirilmis, 18'ine kardiyak kate-
terizasyon ve anjiyografi uygulanmistir. Olgularin basvu-
ru yakinmalari, sol kalbin obstriktif lezyonlarinin yeri,
tipi ve lezyon birliktelikleri, eslik eden ek anomalileri ve
uygulanan tedavi yontemleri degerlendirilmigtir.

BULGULAR

Kalbin sol tarafinin multipl obstriktif lezyonlarinin
erkeklerde daha fazla oldugu (%79) ve ortalama yaslari-
nin 6.3 yil oldugu saptandi (Tablo 1). Basvuru yakinmalari
en sik solunum sikintisi, cabuk yorulma ve morarmadir
(Tablo 2).

Tablo 1: Olgularin yas ve cinsiyete gore dagilimi

Cinsiyet: 5 Kiz (%21), 19 Erkek (%79)
Yas: 2 ay-16 yil (ort: 6.3 y1l, median 6.7 yil)
Yas araliklari: 0-1 yas 6 olgu

2-5 yas 4 olgu

6-10 yas 6 olgu

11-16 yas 8 olgu
Tablo 2: Olgularin yakinma nedenleri
Yakinma n %
Solunum sikintisi 10 42
Cabuk yorulma 6 25
Morarma 5 20
Sik solunum yolu enfekiyonu 4 16
GOgus agrisl 1 0.4
Bayilima 1 0.4
Yakinmasi olmayan 3 1.2

Tablo 3: Lezyon kombinasyonlarina gore olgularin dagilimi

Olgu Sayisi MD* AD AK
Subvalviiler Valviiler

1 + + +

2 + + +

2 + +

2 + + +

4 + +

4 + +

5 + +

3 + +

1 +

MD: mitral darlig1, AD: aort darligl AK: aort koarktasyonu
*MD'li olgularin 8'inde parasiit mitral kapak, 2’sinde supramitral ring mevcuttur.

Tablo 4: Olgularimiza eslik eden kardiak anomaliler

Eslik 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: Ventrikiiler septal defekt,
ASD: Atrial septal defekt, PS: Pulmoner stenoz.

Tablo 5: Olgularimizda uygulanan tedavi yontemleri

MVR 5 olgu
Mitral cerrahi valviloplasti 3 olgu
AK cerrahi duzeltme 9 olgu
Cerrahi aortik valviilotomi 4 olgu
Balon AK anjioplasti 7 olgu
Balon aortik valviloplasti 1 olgu
Pulmoner banding 1 olgu

MVR: Mitral valv replasmani, AK: Aort koarktasyonu

Sol kalbin multipl obstriktif lezyonlarinin birlikte gorul-
me sikliklar; mitral ve aort darhginda %29, mitral darlig
ve aort koarktasyonunda %17, aort darligi ve aort koark-
tasyonunda %37'dir. Mitral darligi, aort koarktasyonu ve
aort darhginin birlikte gorulme sikligl ise %17 olarak
bulunmustur (Tablo 3). En sik gortlen ek anomali (%62)
ise bikuspit aortik kapaktrr (Tablo 4).

Hastalarimizin tani aldiktan sonra 5’inin kontrole gel-
mediklerini gozledik, 1 hastaya klinik izlem karari verildi.
Olgularimizin 18'ine kardiyak kateterizasyon ve anjiyog-
rafi yapildi. Altl hastaya basarill balon AK anjiyoplasti ve
1 hasta AK anjiyoplasti ile birlikte balon aortik valvulop-
lasti islemleri uygulandi. AK anjiyoplasti yapilan 2 hasta
kaybedildi.

Hastalarin 16's1 (%66) ameliyat edildi ancak 4 olguda
ikinci ameliyat gerekti. Ameliyat edilen olgularin 4'G
(%16) kaybedildi. Hastalarimizda uygulanan tedavi yon-
temleri Tablo 5'de gosterilmistir.
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TARTISMA

Sol ventrikil ¢ikis yolu darliklart dogumsal kalp has-
taliklari icinde mortalitelerinin yiksek olmasi nedeniyle
onemlidirler. Sol kalbe giden embriyonik kan akiminin
tikanmasl veya degismesiyle kapaklarin, aortanin ve
bosluklarin az gelismesi s0z konusudur. Mitral kapak
darliklarr ile sol kalbin diger obstriktif lezyonlarinin bir-
likte bulunmasi Shone anomalisi olarak isimlendirilir ve
ilk defa 1963 yilinda tanimlanmistir (2). Komplet formu
mitral ring, parastit mitral kapak, subaortik stenoz ve
aort koarktasyonunun birlikte bulunmasidir ve oldukca
nadir gorilir. inkomplet formu daha sik gériilmektedir.
Shone anomalisinde fetal hayatta mitral kapak tikanik-
larinin sol ventrikul boslugu ve cikis yolunun az gelis-
mesine neden oldugu one surtulmektedir. Supramitral
ringin de endokardiyal yastik dokusunun kismi boltn-
mesinden kaynaklandigi belirtiimektedir (2-4). Zucker
ve arkadaslarinin 1250 olguyu kapsayan fetal ekokardi-
yografi calismasinda 3 olguda sol ventrikul, mitral ve
aortik anulus ve asendan aortanin kicuk oldugu tespit
edilmistir (5). Olgular dogumdan sonra tekrar degerlen-
dirildiklerinde 3 olguda da mitral darlig1 2'sinde parasut
mitral kapak mevcut), bikuspit aortik kapak ve aort
koarktasyonu, 2 olguda subaortik membran tesbit
etmislerdir.

Calismamizda 24 olgudan sadece birinde komplet,
14’Unde inkomplet Shone anomalisi bulundugunu goz-
lemledik. Olgularin 2’sinde supramitral ring, 8'inde para-
sut mitral kapak vardi. Bolling ve arkadaglarinin 30 olgu-
luk serisinde ise Shone kompleksinin 19 hastada komp-
let oldugu belirtilmistir (6).

Cesitli calismalarda sol kalp obstruktif lezyonlarinin
erkeklerde daha fazla oldugu (%65-75) ve olgularin sik-
likla infant ve ¢ocukluk doneminde basvurdugu bildiril-
mistir (6-10). Calismamizda da erkek ¢ocuklarin %79 ora-
ninda oldugunu gozlemledik ve olgularimizin %58'inin 5
yasindan sonra basvurdugunu tespit ettik. Hastalarin
basvuru sekilleri mevcut anomalilerin ¢okluguna ve has-
talarin yasina gore degismektedir. Hasta, kalp yetmezligi
ve sok tablosunda gelebilecegi gibi rutin muayenede
saptanan Ufurim nedeniyle arastirilarak da tani alabilir
(10,11). Cahsmamizda olgulann cogunun solunum sikin-
tisl (%42) ve ¢cabuk yorulma (%25) ile basvurduklarini
gozledik.

Ekokardiyografi, kardiyak kateterizasyon ve anjiyo-

0. Yilmaz, 0. Ceylan, U. A. Orlin, S. Karademir, F. Senocak, V. Dogan, S. Ozgir

kardiyografi taninin kesinlesmesi ve cerrahi endikasyo-
nun belirlenmesinde ¢ok degerli iki yontemdir. Son
zamanlarda transodzofajiyal ekokardiyografi ve 3 boyutlu
ekokardiyografinin de mitral kapagin degerlendirilmesin-
de 6nem tasidigl bildiriimektedir (11-20).

Olgularimizi lezyon kombinasyonlarina gore ayirdigi-
mizda mitral ve aort darlklari %29, mitral ve aort koark-
tasyonu %17, aort darligl ve aort koarktasyonu %37 mit-
ral ve aort darligl ile aort koarktasyonu %17 oraninda
birliktelik gostermektedir. En sik gortlen ek anomali
bikUspit aortik kapak olup, oran %62 olarak bulundu.
Anjiyografi yapilan 18 olgunun 5’inde (%28) pulmoner
hipertansiyon saptandi ve bu olgularin hepsi mitral dar-
Ikl idi.

Kalbin sol tarafinin obstruktif lezyonlarinda gereken
dizeltici islemler sayica fazladir ve tekrarlayan ameli-
yatlar mortaliteyi olumsuz yonde etkilemektedir. Mor-
taliteyi etkileyen diger faktorler de pulmoner hipertan-
siyon ve mitral kapak hastaligidir (5). Bolling ve arkadas-
larinin serisinde 28 hastaya 84 operatif islem uygulandi-
g1, hastalarin 18’ine uygulanan islem sayisinin birden
fazla oldugu, ilk ameliyatta kaybedilen hasta olmamasi-
na ragmen ikinci ameliyatta mortalitenin %24'e kadar
yukseldigi bildirilmistir (6). Mortalitenin nedeninin mitral
kapak hastaligl oldugu ifade edilmistir. Brauner ve arka-
daslarinin serisinde ise ameliyat sonrasi erken mortalite
%16, ge¢ mortalite %10.5 olarak bulunmustur (7). Bu
seride kaybedilen 4 hastanin mitral kapak hastaligl yani
sira pulmoner hipertansiyon da bulundugu belirtilmistir.
Hacettepe Universitesinde yapilan bir calismada da
mortalite %25 olarak bulunmustur (10).

Serimizdeki 24 olgudan 5’inin tani aldiktan sonra
kontrole gelmediklerini gozledik. Olgulardan birine lez-
yonlari hafif oldugu icin Klinik izlem karari alindi. Olgula-
rin 18’ine kateter-anjiyografi ile invazif islemler ve/veya
cerrahi islemler uygulandl. AK anjiyoplastisi yapilan 2
hasta (2 ve 3 aylik) kaybedildi. Ameliyat edilen 16 hasta-
nin 4'Une reoperasyon gerekmis olup ameliyat mortali-
tesi %16 (4 olgu) bulundu. Ameliyatta kaybedilen hasta-
larin hepsi mitral darlikli olup ikisinde pulmoner hiper-
tansiyon da mevcuttu.

Sonug olarak kalbin sol tarafinin dogumsal ¢ikis yolu
obstriktif lezyonlarinda mortaliteyi etkileyen en onemili
etkenin pulmoner hipertansiyon oldugu ve erken
donemde yapilan invazif girisimlerin hayat kurtarici
oldugu gorulmustdr.
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