izole Pulmoner Valviiler Darlikla Birlikte
Gozlenen Aortopulmoner Septal Defektli Olgu
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OZET

Izole  pulmoner valviller ~darlik ile  birlikte — aortopulmo-

ner septal defekt nadir rastlanan  konjenital kardiak  bir
anomalidir. Erken sit cocuklugu déneminde  tani  konulup

tedavi edilmedigi durumlarda hastalar genellikle kalp  yet-

mezligi veya Eisenmenger sendromu gibi kompli-
kasyonlarla kaybedilmektedir. Ameliyat  edilerek  sagligina
kavusturulan 15 yasindaki bir olgu bu yas grubunda nadir

olmasi nedeniyle  sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Aortopulmoner septal defekt,
Aortopulmoner pencere
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Aortopulmoner septal defekt tim kardiyak defekt-
ler igerisinde %0.1 oraninda rastlanan, nadir konjenital
kardiyak bir anomalidir. $ant nedeni ile artan pulmoner
basing ve konjestif kalp yetmezligi sonucu olgularin
¢ogu hayatin ikinci dekadina ulagsmadan kaybedilmekte-
dir. Izole pulmoner valviiler darlik ile birlikte aortopul-
moner septal defekt tanisi konulan ve tedavisi yapilan
15 yasindaki olgu, bu yas grubunda nadir rastlanan bir
konjenital anomali olmasi nedeniyle sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Onbes yasinda erkek hasta gastrik sikayetleri
nedeni ile basvurdugu saglik merkezinde, kardiyak
afaram ve "thrill" bulgulari ile klinigimize sevk edildi.
Kardiyak sikayeti ve efor kisitlanmasi olmayan has-
tanin fizik muayenesinde palpasyonda sol paraster-
nal bdlgede "thrill" ve belirgin sistolodiyastolik ufu-
rim alinmakta idi. Diger sistem muayenelerinde pa-

tolojik bulgu saptanmadi. Telekardiyograminda ve
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SUMMARY

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 Words: Aortopulmonary septal defect,
Aortopulmonary window
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EKG'de patolojik bulguya rastlanmadi, iki boyutlu
renkli Doppler ekokardiyografide hafif derecede pul-
moner valviler darlik, ana pulmoner arterde turbulan
akim goézledi. Klasik yéntemine uygun olarak perki-
tan teknikle sag-sol kalp kateterizasyonu uygulandi.
Basinglar sag ventrikilde 65/0, pulmoner arterde
20/0, ortalama 13 mmHg; sol ventrikilde 90/0, aor-
tada 90/50, ortalama 67 mmHg idi. Aortografide
aortik kapaklarin yaklasik 1 cm Uzerindeki kiguk bir
defektten pulmoner arterin de doldugu goéruldi.

Olgumuzda agik kalp teknigi kullanilarak, transpul-
moner arter yaklasimi ile pulmoner arter ve gikan aorta
arasinda kominikasyonu saglayan, pulmoner kapaklarin
1 cm Uzerindeki 3 mm'lik defekt primer olarak kapatil-
di. Pulmoner kapaklarda hafif yapisikliklar gézlendi ve
pulmoner valviler komissirotomi uygulandi. Postope-
ratif komplikasyon gézlenmedi. Operasyon sonrasinda
thrill kayboldu, pulmoner odakta 1/6 sistolik Gflirim de-
vam etti. Postoperatif kontrolde iki boyutlu renkli Dopp-
ler ekokardiyografi ile aortopulmoner akim saptanmadi
ve pulmoner kapakta 20 mmHg sistolik gradiyent o6lgul-
di. Postoperatif 6. glinde taburcu edilen hasta halen
pediatrik kardiyoloji polikliniginde sorunsuz olarak izlen-
mektedir.
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TARTISMA

Aortopulmoner septal defekt konotrunkal septu-
mun gelisme bozuklugu sonucu olusan, g¢ikan aorta ile
ana pulmonar arter veya sagd pulmoner arter arasinda
meydana gelen bir agikhiktir. Richardson ve ark. (1)
aortopulmoner septal defektin siniflamasini defektin se-
miliner kapaklardan uzakligina ve anatomik yerlesim
yerine gore yapmistir. Mori ve ark. (2) ise defektin
boyutlarini dikkate almislardir. Biz olgumuzda Richard-
son siniflamasini kullandik ve Tip | aortopulmoner sep-
tal defekt olarak tanimladik. Aortopulmoner septal de-
fekt genellikle tek ve genis bir defektten olusur. Nadi-
ren duktus benzeri morfoloji gdésterdidi bildirilmektedir.
Olgumuzda 3 mm g¢apinda, tek ve fenestre bir defekt
mevcut olmasi literatire goére seyrek rastlanan bir du-

rumdur.

Aortopulmoner septal defektlerle birlikte tanimla-
nan kardiyak anomaliler ise atrial septal defekt, ventri-
kiler septal defekt, patent duktus arteriosus, biylik da-
marlarin transpozisyonu, Fallot tetralojisi ve koroner ar-
ter anomalileridir. Olgumuzda izole pulmoner valviler
darlik ek kardiyak anomali olarak bulundu ve yapilan
kalp kateterizasyonunda transvalviler gradient 45
mmHg olarak 6lguldi. Literatirde aortopulmoner septal
defekt ile pulmoner valviler darlik birlikteligine bir olgu-
da rastladik (3). Bu da olgumuzun ilgingligini gdster-
mektedir. Klinik olarak aortopulmoner septal defekt he-
modinamik semptomlari agisindan genis patent duktus
arteriosusu taklit eder ve ayirt edilemeyebilir. Soldan
saga santin artmasi defektin ¢apina bagh olup, hizla
pulmoner vaskiler hastaliga neden olabilmektedir. OI-
gumuzun asemptomatik olusu defektin kiigik olmasina
bagh olarak sol-sag santin ¢ok az olmasina ve pulmo-
ner hipertansiyon bulgularinin bulunmamasina bagh idi.

Iki boyutlu renkli Doppler ekokardiyografi, aorto-
pulmoner septal defektin varliginin gésterilmesinde ol-
dukga kullanigli bir tani yontemidir. Retrograd aortografi
defektin lokalizasyonunun tam olarak belirlenmesinde
ve defektin morfolojik yapisini gdéstermede en glvenilir
yontemdir. Sag-sol kalp kateterizasyonu ile intrakar-
diyak anomalilerin degerlendirilmesi de gereklidir. Aorto-
pulmoner defektin cerrahi tedavisinde kardiyopulmoner
by-pass yonteminin kullanilmasi defektin kapatilmasin-
da, cevre dokularla olan iligkisinin gdsterilmesinde ve
eslik eden anomalilerin tedavisinde en radikal yéntem-
dir. Ligasyon ya da divizyon ve sutir yéontemi duktus
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benzeri aortopulmoner septal defektlerde ve teknik ola-
rak kardiyopulmoner by-pass'in gi¢ oldugu durumlarda
ya da hastanin genel durumunun agirligi nedeniyle kar-
diyopulmoner by-pass'in uygulanamayacag! durumlarda
tercih edilmelidir. Defektin kapatilmasinda Vvrigh ve
ark. (4) tarafindan transaortik yaklasim, koroner os-
tiumlarin daha iyi korunmasi ve defektin daha rahat ta-
nimlanmasi nedeniyle tercih edilirken, Putnam ve Gros-
s'un (5) 6ne sirdigi transpulmoner yaklasim, bizce
pulmoner komissirotomi yapilmasi gereken olgularda
tercih edilmelidir. Koroner ostiumlari korumak amaciyla
defektin primer kapatilmasi sirasinda sitlirin defektin
proksimal kenarini gegmemesine dikkat edilmelidir. Son
yillarda tanimlanan pulmoner arter flep teknigi ile su-
praaortik stenozun &nlenmesi, defektin yama ile kapa-
tilmasi1 gereken olgularda nativ damarin yama ile bir-
likte gelismesi, mikro emboli riskinin azalmasi gibi
avantajlar vardir. Olgumuzda birlikte valviler pulmoner
darlik bulunmasi nedeniyle pulmoner komissirotomiyi
de yapabilmek igin transpulmoner yaklasim tercih edil-
di.

Aortopulmoner septal defekt hastanin yasi g6z
6nine alinmaksizin, neonatal dénemde ya da daha ile-
ri yaslarda gelisebilecek pulmoner vaskiler hastaligin
dnlenmesi amaciyla tani konur konmaz Opere edilmeli-
dir. Bununla birlikte olgumuzda goéraldugu gibi Ulke-
mizde hastalarin pediatrik kardiyoloji departmanlarina
gec¢ ulasmasi sonucu, tani konulmasi oldukg¢a gecike-
bilmektedir.
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