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Ö Z E T 

İzole pulmoner valvüler darlık ile birlikte aortopulmo­
ner septal defekt nadir rastlanan konjenital kardiak bir 
anomalidir. Erken süt çocukluğu döneminde tanı konulup 
tedavi edilmediği durumlarda hastalar genellikle kalp yet­
mezliği veya Eisenmenger sendromu gibi kompli-
kasyonlarla kaybedilmektedir. Ameliyat edilerek sağlığına 
kavuşturulan 15 yaşındaki bir olgu bu yaş grubunda nadir 
olması nedeniyle sunuldu. 

Anahtar Kelimeler: Aortopulmoner septal defekt, 
Aortopulmoner pencere 
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Ao r t opu lmone r sep ta l defekt t ü m kard iyak defekt -
ler içer is inde %0.1 o ran ında ras t l anan , nad i r konjeni ta l 
ka rd iyak bir anomal id i r . Ş a n t n e d e n i i le ar tan p u l m o n e r 
b a s ı n ç v e konjest i f k a l p ye tmez l i ğ i s o n u c u o lgu la r ın 
ç o ğ u haya t ın ik inci d e k a d ı n a u l a ş m a d a n k a y b e d i l m e k t e ­
dir. İzo le pu lmone r va lvü ler dar l ık i le birl ikte aor topu l ­
m o n e r sep ta l defekt tan ıs ı k o n u l a n ve tedav is i yap ı lan 
15 yaş ındak i o l gu , bu yaş g r u b u n d a nad i r ras t l anan bir 
kon jen i ta l a n o m a l i o lmas ı neden i y l e sunu lmuş tu r . 

OLGU SUNUMU 
O n b e ş y a ş ı n d a e r k e k h a s t a gas t r i k ş i k a y e t l e r i 

n e d e n i i le b a ş v u r d u ğ u s a ğ l ı k m e r k e z i n d e , k a r d i y a k 

ü f ü r ü m ve "thril l" bu lgu la r ı i le k l in iğ imize s e v k ed i ld i . 

K a r d i y a k ş ikayet i v e e fo r k ı s ı t l anmas ı o l m a y a n h a s ­

t a n ı n f i z ik m u a y e n e s i n d e p a l p a s y o n d a s o l p a r a s t e r ­

na l b ö l g e d e " thr i l l " v e be l i r g i n s i s t o l o d i y a s t o l i k ü f ü ­

r ü m a l ı n m a k t a id i . D iğe r s i s t e m m u a y e n e l e r i n d e p a ­

to lo j i k b u l g u s a p t a n m a d ı . T e l e k a r d i y o g r a m ı n d a v e 
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S U M M A R Y 

Aortopulmonary septal defect associated with isola­
ted pulmonary valve stenosis is a rare congenital cardiac 
anomaly. The patients die of heart failure or pulmonary 
vascular disease when the disease is not diagnosed and 
treated in the early infantile period. A case aged 15 years 
who was operated on successfully. He is presented be­
cause it is rare in this age group. 

Key Wo rds : Aortopulmonary septal defect, 
Aortopulmonary window 
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E K G ' d e p a t o l o j i k b u l g u y a r a s t l a n m a d ı , i k i b o y u t l u 

renk l i D o p p l e r e k o k a r d i y o g r a f i d e hafif d e r e c e d e p u l ­

m o n e r va lvü ler dar l ık , a n a p u l m o n e r a r t e rde tu rbu lan 

a k ı m g ö z l e d i . K l a s i k y ö n t e m i n e u y g u n o l a r a k p e r k ü -

tan tekn ik le s a ğ - s o l k a l p k a t e t e r i z a s y o n u u y g u l a n d ı . 

B a s ı n ç l a r s a ğ v e n t r i k ü l d e 6 5 / 0 , p u l m o n e r a r t e r d e 

2 0 / 0 , o r t a l a m a 1 3 m m H g ; s o l v e n t r i k ü l d e 9 0 / 0 , a o r -

t a d a 9 0 / 5 0 , o r t a l a m a 6 7 m m H g i d i . A o r t o g r a f i d e 

aort ik kapak la r ın yak laş ık 1 cm üze r i ndek i k ü ç ü k bir 

de fek t ten p u l m o n e r arter in de do l duğu g ö r ü l d ü . v 

O l g u m u z d a aç ık ka lp tekn iğ i ku l lan ı la rak , t r a n s p u l -

m o n e r arter yak laş ımı i le pu lmone r arter ve ç ı k a n ao r ta \ 

a ras ında k o m i n i k a s y o n u sağ layan , p u l m o n e r kapak la r ı n 1 

1 cm üzer indek i 3 mm' l ik defekt p r imer o l a r a k kapa t ı l ­

d ı . P u l m o n e r k a p a k l a r d a hafif yapış ık l ık la r g ö z l e n d i ve 

p u l m o n e r va lvü le r kom issü ro tom i u y g u l a n d ı . P o s t o p e - î 

ratif k o m p l i k a s y o n g ö z l e n m e d i . O p e r a s y o n s o n r a s ı n d a 

thrill k a y b o l d u , p u l m o n e r o d a k t a 1/6 s is to l ik ü f ü r ü m d e ­

v a m etti. Pos topera t i f kont ro lde iki boyut lu renk l i D o p p - î 

ler ekokard iyogra f i i le ao r topu lmoner a k ı m s a p t a n m a d ı 

v e p u l m o n e r k a p a k t a 2 0 m m H g sistol ik g rad i yen t ö l çü l ­

d ü . Postopera t i f 6 . g ü n d e taburcu e d i l e n h a s t a h a l e n 

pediat r ik kardiyolo j i po l ik l in iğ inde s o r u n s u z o l a r a k i z l en ­

mekted i r . 
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TARTİŞMA 
A o r t o p u l m o n e r s e p t a l de fek t k o n o t r u n k a l s e p t u -

m u n g e l i ş m e bozuk luğu s o n u c u o l u ş a n , ç ı k a n ao r ta i le 
a n a p u l m o n a r arter v e y a sağ p u l m o n e r ar ter a ras ında 
m e y d a n a g e l e n bir açık l ık t ı r . R i c h a r d s o n ve ark . (1) 
ao r topu lmoner sep ta l defekt in s ın ı f lamasın ı defekt in s e -
m i lüner k a p a k l a r d a n uzak l ığ ına v e ana tom ik ye r l eş im 
y e r i n e g ö r e yapmış t ı r . M o r i ve a rk . (2) i s e de fek t i n 
boyut lar ın ı d ikka te a lmış lardı r . B i z o l g u m u z d a R i c h a r d ­
s o n s ın ı f lamasın ı ku l landık ve T i p I ao r t opu lmone r s e p ­
tal defekt o la rak tan ımladık . A o r t o p u l m o n e r sep ta l d e ­
fekt gene l l i k le tek ve gen iş bir de fek t ten o luşur . N a d i ­
ren duk tus benze r i morfoloj i gös terd iğ i b i ld i r i lmektedir . 
O l g u m u z d a 3 mm çap ında , tek ve fenes t re bir de fek t 
mevcu t o lmas ı l i teratüre gö re s e y r e k ras t l anan bir d u ­
rumdur. 

A o r t o p u l m o n e r sep ta l de fek t le r le bir l ikte t an ım la ­
n a n ka rd i yak anoma l i l e r i se atr ial sep ta l de fek t , ventr i -
kü ler sep ta l defekt , patent duk tus a r te r iosus , b ü y ü k d a ­
mar la r ın t r a n s p o z i s y o n u , Fal lo t tetraloj isi ve ko roner ar­
ter anomal i le r id i r . O l g u m u z d a i zo l e p u l m o n e r va lvü ler 
dar l ık ek kard iyak a n o m a l i o la rak bu lundu ve yap ı lan 
k a l p k a t e t e r i z a s y o n u n d a t r a n s v a l v ü l e r g r a d i e n t 4 5 
m m H g o la rak ö lçü ldü . L i teratürde ao r topu lmone r sep ta l 
defekt i le p u l m o n e r va lvü ler dar l ık bir l ik te l iğ ine bir o lgu ­
d a ras t ladık (3). B u d a o l g u m u z u n i lg inçl iğ in i göster ­
mekted i r . Kl in ik o la rak ao r topu lmoner sep ta l defekt h e -
m o d i n a m i k semptomla r ı aç ı s ından gen iş patent duk tus 
a r te r i osusu taklit e d e r ve ayır t ed i l emeyeb i l i r . S o l d a n 
s a ğ a şan t ın a r tması defekt in ç a p ı n a bağl ı o lup , h ız la 
p u l m o n e r vaskü le r has ta l ığa n e d e n o lab i lmekted i r . O l ­
g u m u z u n a s e m p t o m a t i k o luşu defek t in küçük o l m a s ı n a 
bağl ı o la rak so l - sağ şant ın çok az o l m a s ı n a ve p u l m o ­
ner h ipe r tans iyon bu lgu lar ın ın b u l u n m a m a s ı n a bağl ı id i . 

İki boyu t lu renk l i D o p p l e r ekoka rd i yog ra f i , aor to ­
p u l m o n e r sep ta l defekt in var l ığ ın ın gös te r i lmes inde o l ­
d u k ç a kul lanış l ı bir tanı yön temid i r . Re t rog rad aortograf i 
de fek t in l o k a l i z a s y o n u n u n t am o la rak b e l i r l e n m e s i n d e 
ve defekt in morfoloj ik yapıs ın ı g ö s t e r m e d e en güveni l i r 
y ö n t e m d i r . S a ğ - s o l k a l p k a t e t e r i z a s y o n u i le in t rakar -
d iyak anomal i l e r in değer lend i r i lmes i de gerekl id i r . Ao r to ­
p u l m o n e r defekt in cer rah i t edav i s i nde ka rd i yopu lmone r 
b y - p a s s yön tem in in ku l lan ı lması defek t in kapa t ı lmas ın ­
d a , çev re doku la r la o lan i l işkis inin gös te r i lmes inde ve 
eşl ik e d e n anomal i le r in t edav i s i nde en rad ika l y ö n t e m ­
dir. L i g a s y o n y a d a d i v i zyon v e sü tü r y ö n t e m i duk tus 

benze r i ao r t opu lmone r sep ta l de fek t le rde ve teknik o l a ­
rak k a r d i y o p u l m o n e r by -pass ' ın g ü ç o lduğu d u r u m l a r d a 
y a d a has tan ın g e n e l d u r u m u n u n ağır l ığı neden i y l e kar ­
d i y o p u l m o n e r by -pass ' ın u y g u l a n a m a y a c a ğ ı d u r u m l a r d a 
te rc ih ed i lme l i d i r . D e f e k t i n k a p a t ı l m a s ı n d a Vvr igh v e 
ark . (4) t a r a f ı n d a n t ransaor t i k y a k l a ş ı m , k o r o n e r o s -
t iumlar ın d a h a iyi k o r u n m a s ı ve defekt in d a h a rahat t a ­
n ı m l a n m a s ı n e d e n i y l e terc ih ed i l i r ken , P u t n a m v e G r o s -
s ' u n (5) ö n e s ü r d ü ğ ü t r a n s p u l m o n e r y a k l a ş ı m , b i z c e 
p u l m o n e r k o m i s s ü r o t o m i y a p ı l m a s ı g e r e k e n o l g u l a r d a 
terc ih edi lmel id i r . K o r o n e r os t iumlar ı k o r u m a k a m a c ı y l a 
defek t in p r imer kapa t ı lmas ı s ı ras ında sü tü rün de fek t in 
p r o k s i m a l kenar ın ı g e ç m e m e s i n e d ikkat ed i lmel id i r . S o n 
y ı l la rda t a n ı m l a n a n p u l m o n e r arter f lep tekn iğ i i le s u -
praaor t ik s t e n o z u n ö n l e n m e s i , defekt in y a m a ile k a p a ­
t ı lması g e r e k e n o l g u l a r d a nat iv d a m a r ı n y a m a i le bir­
l ik te g e l i ş m e s i , m i k r o e m b o l i r i s k i n i n a z a l m a s ı g i b i 
avan ta j la r vardı r . O l g u m u z d a birl ikte va lvü ler p u l m o n e r 
dar l ık b u l u n m a s ı n e d e n i y l e p u l m o n e r k o m i s s ü r o t o m i y i 
de y a p a b i l m e k iç in t r a n s p u l m o n e r yak laş ım terc ih ed i l ­
d i . 

A o r t o p u l m o n e r s e p t a l de fek t h a s t a n ı n y aş ı g ö z 

ö n ü n e a l ı nmaks ız ın , n e o n a t a l d ö n e m d e y a d a d a h a i le ­

r i yaş la rda ge l işeb i lecek p u l m o n e r vaskü le r has ta l ığ ın 

ö n l e n m e s i a m a c ı y l a tanı konu r k o n m a z öpe re ed i lme l i ­

dir . B u n u n l a bi r l ik te o l g u m u z d a g ö r ü l d ü ğ ü g ib i ü l k e ­

m i z d e has ta la r ın ped ia t r ik kard iyo lo j i d e p a r t m a n l a r ı n a 

g e ç u l aşmas ı s o n u c u , tan ı k o n u l m a s ı o l dukça g e c i k e -

bi lmektedir . 
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