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OZET

Bu c¢alisma 1984-1989 arasinda

subvalvuler  aort

tarihleri

diserete stenozu tanisi
alan 75 vaka tami kriterleri, cerrahi eundikasyon-
lart ve  komplikasyonlar:  yoniinden  degerlendiril-
mistir.

Kuleler veya ekokardiyografi ile subvalvuler
slenozun varligi gésterilen ve gradienti 25 mmHg
tizerinde bulunan vakalar ameliyata verilmistir.
Ameliyat edilen hastalan/i tiimii iki-boyutlu ekokar-
diyografi ile izleme alinmis ve 7 vakada patolojik eko
bulgulart  saptanmuistir.

Calismamizda subvalvuler aort slenozunun
kesin tani ve izleminde iki-boyutlu ve Doppler ekokar-
diyografinin  onemine  deginilmis;, erken tami  ve
tedavinin komniplikasyonlart onlemedeki 6nemi vur-

gulanmustir.
Anahtar Kelimeler: Fiks subaortik stenoz, Diserete subaortik

stenoz, iki boyutlu ekokardiyografi,
Doppler ekokardiyografi.
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Diserete subaortik stenoz sik gériilmeyen kon-
jenital kardiyak bir anomalidir (1-20). Sol ventrikiil
¢ikis yolu obstriiksiyonlarinm %38-20'sini olusturur
(3,4). Anatomik olarak membrandz, fibromuskiiler
ve fibromuskiiler tiinel olmak iizere ii¢ tipe ayrilir (3-
10).
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SUMMARY

In this study, 75 cases diagnosed as discrete sub-
valvuler aortic stenosis during the period of 1984-
1989 have been evaluated in regard to diagnostic
criteria, indications for surgery and the complications.

Cases with subvalvuler stenosis shown by car-
diac cathelerisation or echocardiography and pres-
sure gradients higher than 25 mmHg have been
referred to surgery. All the operated patients have
been fallowed with two-dimensional echocardiog-
raphy. In 7 patients pathological echocardiography

Sfinding have been recorded.

In our study, the importance of the two-dimen-
sional and Doppler echocardiography in accurate
diagnosis have been emphasized; and the value of
the early diagnosis and treatment in the prevention of
complications have been reinforced.

Key Words: Fixed subaortic stenosis. Discrete subaortic

stenosis, Two-dimensional echocardiography,
Doppler echocardiography
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Subvalvular aort stenozu ilerleyici bir hastalik
olmasi, sol ventrikiil myokardinda ve aort kapaginda
bozukluga yol agmasi, yiliksek bakteriyal endokardit
riski tasimasi agisindan Onemli bir hastaliktir (1-
13)

Bu calismada iinitemizde diserete subvalvuler
aort stenozu tanisi alan vakalar tani kriterleri, cer-
rahi cndikasyonlar ve komplikasyonlar1 yoniinden
degerlendirilmistir. Amacimiz ¢ocukluk yas grubun-
da goriilen subaortik stenozun 6zelliklerini belir-
lemek, cerrahi endikasyonlarini vurgulamak ve ol-
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gularin kesin tani ve izlenmesinde ekokardiyografik
calismanin 6nemine deginmektir.

MATERYAL VE METOD

Bu calisma  Hacettepe  Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Unitesinde 1984-1989
tarihleri arasinda diserete subvalvuler aort stenozu
idiopatik
hipertrofik  subaortik obstriiktif
hipertrofik kardiyomyopatili vakalar bu c¢alismaya
dahil edilmemistir. Hastalarin 25'i kiz, 50'si erkektir.

tanist alan 75 Thastayr igermektedir.

stenozlu ve

Hastaligin tanis1 oykii, fizik inceleme, telekar-
diyografi ve (EKG) bul-
gularinin degerlendirilmesi ile konulmus, ekokar-

elektrokardiyografi

diyografi ve kalp Kkateterizasyonu caligsmalar1 ile
kanitlanmigtir..

Ekokardiyografik incelemede Toshiba
Sonolaycr-S SSH 60 iki-boyutlu ekokardiyografi
2.5-3.75-5 milz
lanilmistir. Hasta sirtiistii yatar durumda iken

cihazt  ve transduserler  kul-
transduser sol apikal uzun eksen ve sol parasternal
uzun eksen pozisyonlarinda tutularak ayni anda M-
mode ve iki boyutlu ekokardiyografi goriintiileri
elde edilmistir.

M-mode eko calismasinda subvalvuler aort
stenozunun tani kriterleri olan aort kapaginda fliit-
ler, erken sistolik kapanma ve interventrikiiler sep-
tumda  foka! ekokar-

diyografide subvalvuler bdlgede membran, fokal

kalinlagsma;  iki-boyutlu

septal  hipertrofi  veya  tiinel  seklinde  bir

obstiiksiyonun olup olmadig: arastirilmistir.
¢alisma-

subksifoid

bolgede, sol parasternal bolge veya apikal uzun

Devamli Doppler ekokardiyografi

sinda transduser juguler g¢entikte,
eksen pozisyonlarinda iken aort kapagi distalindc,

subvalvuler darlik ile aort kapagi arasindaki
gradient ve aort yetmezligine ait {ifiirim elde edil-
mistir.

Vakalarin bazilarinda sol ve sag birlikte,
digerlerinde ise yalniz sol kalp kateterizasyonu
uygulanmis, sol ventrikiill apeksinden, subvalvuler
bolgeden, aortadan basing Ornekleri alindiktan
sonra sol ventrikiil anjiyografisi ve aortografi

yapilmistir.
Ameliyat edilen hastalarin timi iki-boyutlu

ekokardiyografi yardimi ile izlenmis, rekiirrens veya
residiiel obslriiksiyon olup olmadig: arastirilmistir.
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SONUCLAR

Tablo 1 de gorildiigi gibi vakalarin yaslari 1-
24 arasinda degismektedir.

Semptomu olan vaka sayis1 42 dir. Bunlardan
30'unda cabuk yorulma ve carpinti, 12'sinde goégiis
agrisi, 7'sinde senkop mevcuttur.

Ailede benzer yakinma Oykiisii 4 vakamizda
saptanmistir. Goriilme orani %5.3'dir.

Vakalarimizin ~ 35'inin  telekardiyografisinde
kardiyomegali, 3'iinde ¢ikan aortada dilatasyon
oldugu gozlenmistir. Diger 37 vakanin telekar-
diyografileri normal bulunmustur.

Hastalarin 39'unun, EKG'sindc sol ventrikiil

hipertrofisi, 10'unda sag ventrikiil hipertrofisi,
4'tindc  biventrikiiler hipertrofi, 15'inde ST-T
degisikligi, 2'sinde Wolff-Parkinson-Whitc

sendromu mevcuttur. Diger 5 hastanin EKG bul-
gulart normaldir (Tablo 2).

Toplam 35 vakada ek kardiyak anomali mev-
cuttur. Serimizde en sik goriilen anomaliler patent
duktus arteriosus (PDA), valvuler aort stenozu
(AS), ventrikiifer septal defekt (VSD)'dir. Ek kar-

Tablo 1. Olgularin Cinsiyet ve Yasa Gore Dagilimi
Olgu Sayist Kiz Erkek
7 25 50

Yasa Gore Dagihim Olgu Sayist

05 1
6-10 37
11-15 23
1620 3
21-24

Tablo 2.  Elektrokardiyografi Bulgular:

EKG Bulgusu Olgu Sayisi

Sol ventrikiil hipertrofisi 39

Sagventrikiil hipertrofisi 10 (7 hastada ek kardiak
anomali mevcut)

Biventrikiilpr hipertrofi 4 (4 hastada da ek kar-
diak anomali mevcut)

ST-Tdegisikligi 15

Wolff-Parkinson-White Send. 2

Normal 5



112

diyak anomali goriilme orani %46.6 olarak bulun-
mustur (Tablo 3).

Vakalarimizin 42'sinde tani ekokardiyografi,
4'iinde kateter, 24'tinde ekokardiyografi ve kateter
yardimi ile konulmustur. 5 vakamizda subvalvuler
membran ameliyat sirasinda tespit edilmistir.

M-mode ekokardiyografi
vakada aort kapaginda erken sistolik kapanma ve
flutter, 22 vakada interventrikiiler septumda fokal
kalinlasma  saptanmistir.  Iki-boyutlu  ekokar-
diyografik c¢alismalarda 44 vakada subvalvuler
membran, 19'unda fibromuskuler tip darlik, 3'tiinde
membran ve fibromuskuler tip darligin birlikte
oldugu gozlenmistir. 5 vakada ek olarak valvuler
aort stenozu ve bir vakada bikiispit aort valvi sap-
tanmistir. Devamli Doppler ekokardiyografi ile 14-
130 mm Hg gradient 6l¢iilmiis ve 4 vakada birlikte
aortyetmezligi gosterilmistir.

¢alismasinda 10

Kalp kateterizasyonu 31 vakaya uygulanmis
bunlarin 24'u kateter ve ekokardiyografi, 4'i yalniz
kalp kateterizasyonu ile subvalvuler aort stenozu
tanis1 almistir. Kaleler ¢alismasi ile valvuler aort
stenozu  olarak Kateter
calismasinda sol ventrikiil ile subvalvuler bolge ve
aorta arasindaki gradient 15-190 mmHg olarak
bulunmustur. 6 vakada birlikte valvuler aort
stenozu, diger 6'sinda aort yetmezligi sapl anmistir.

degerlendirilmistir.

Vakalara cerrahi endikasyon ekokardiyografi
ve Kkateter mmHg iizerinde
gradient Glc¢iilmesi, ekokardiyografide subvalvuler
membran veya darligin goriilmesi ve anjiyokar-
diyografide valvuler ve subvalvuler darliga uyacak
bulgularin mevcudiyeti ile konulmustur. Hastalara

¢alismasinda 25

Tablo 3. Ek Kardiak Anomali

Kardiak Anomali Olgu Sayisi

VSD

MD

Valvuler AS

PDA

Aort Koarktasyonu
Bikiispid Aort Valvi
E YD (Endokardiyal Yastik Defckti)
Ostium Primum ASD
Failot Tetralojisi

MY

PS

Supra Valvuler AS

e e =N WO QR

-

Toplam 35 olgu
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acik kalp ameliyati teknigi ile membran rezeksiyonu,

myotomi veya myektomi uygulanmig, vakalarin
buna goére dagilimi ve ayni seansta uygulanan ek cer-

rahi islemler Tablo 4'dc gésterilmistir.

Posloperatif donemde bir vakada 10. giinde en-
fcklif endokardit saptanmig, hasta tibbi ve cerrahi
tedavi ile diizelmistir. Enfektif endokardit orani
serimizde %1.3 olarak bulunmustur.

4 vakamiz posloperatif erken donemde
kaybedilmistir. Bu vakalarin tiimiinde subvalvuler
birlikte kardiyak
anomaliler mevcuttur ve ameliyalla subvalvuler
stenozun giderilmesi ile birlikte bu anomalilere
yonelik cerrahi tedavi uygulanmistir (Tolal korrek-
siyon uygulanmis Fallot tetralojisindc
VSD kapatilmasi, koarktasyon giderilmesi + kom-
mussurotomi, aort valv replasmant + VSD

Mitral valv replasmani, VSD

aort stenozu ile kompleks

rekiirren

kapatilmas1  +
kapatilmast gibi).

Ameliyattan sonra hastalarin izlenme siiresi 8
glin-6 yil arasinda degismektedir. 36 hastanin timi
bu devrede iki-boyutlu ekokardiyografi ile degerlen-
dirilmis ve 7 vakada (%19.4) patolojik eko bulgular:
saptanmistir (Tablo 5).

TARTISMA

Discrcte subaortik stenoz yaygin olmayan kon-
jenital kardiak bir anomalidir (1-20). ilerleyici bir
hastalik olmasi, sol ventrikiil myokardinda ve aort
kapaginda bozukluga yol agmasi, yiiksek bakteriyal
endokardil riski tagimasi agisindan 6nem tagimak-
ladir (1-13). Bu hastalara yasam boyu cerrahi

Tablo 4. Uygulanan Cerrahi Yoéntem
Yontem Olgu Sayisi
Membran Rezeksiyonu 25
Membran Rezeksiyonu + 6
Myektomi

Myotomi + Myektomi 5
Ayn1 Seansta

Kommussurotomi 5
VSD kapatilmasi 3
VSD kapatilmas1 + AVR + MVR 1
MVR 1
Aort Koarktasyonu Giderilmesi 1
VSD + Mitral Kommussurotomi 1

T Klin  Kardivoloii 1991 4
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Tablo 5.

Vaka No Yapilan Ameliyat

t Membran rezeksiyonu +
Kommussurotomi

2 Membran rezeksiyonu +
Kommussurotomi

3 Membran rezeksiyonu

4 Membran rezeksiyonu

Membran rezeksiyonu

Membran rezeksiyonu

Membran rezeksiyonu

oncesi ve sonrast enfektif endokardit profilaksisi
onerilmektedir (1,11,12).

Literatiirde hastaligin  erkeklerde
nazaran daha fazla oldugu, siklikla 5 o6zellikle 10
yasindan sonra gorildigi bildirilmistir (1,11,12).
Bizim ¢alismamizda kiz/erkek orani 1/2'dir ve 6-10
yas grubu arasindaki hasta dagilimimiz diger yas

kizlara

gruplarina gore daha fazladir.

Vakalarin ¢gogunda obstriiksiyon ileri derecede
olmasina karsin semptomlar goriilmeyebilir (1-
3,11,14). Semptomlar genellikle 30 hatta 40
yasindan sonra ortaya ¢ikmaya baslar (1-3,11,14).
Vakalarimizda ¢abuk yorulma, carpinti, gogiis agrisi
ve senkop gibi semptomlar mevcuttur.
Calismamizda en erken semptom goriilme yas1 7

olarak belirlenmigtir.

Hastaligin tanisinin konmasinda zaman zaman
oyki, fizik inceleme, EK G, telekardiyografi bul-
gular1 yetersiz kalmaktadir. Fizik inceleme valvuler
aort stenozundakine benzer bulgular saptanir.
Farkli olarak subvalvuler aort yetmezligine ait dias-
tolik {ifiirim valvuler aort stenozunda oldugundan
¢ok daha sik bulunur (1,2,14). EKG'dc sol ventrikiil
hipertrofisi, ST-T degisikligi, telekardiyografide
cikan aortada genisleme tani koymaya yardimci
kriterlerdir (1-14).

Ancak higbiri valvuler slcnozunun ayirict
tanisinda yeterli degildir (1,2,4,8,9,14,15). Bizim
calismamizda da tiim vakalarda oykii, fizik in-

Turk 1 Cardiol 1991, 4
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Postopcratif Donemde Iki Boyutlu Ekokardiyografik Calisma ile Tespit Edilen Patolojik Bulgular

Postopcratif Hkokardiyografi Bulgulari

— Subvalvuler bolgede daralma

— Doppler eko ile 60 mmllggradient
Septumda fokal hiperirofi, aort valvmda
sistolik ve diastolik dom. subvalvuler
boélgede 31 mmHg gradient

1VS, SVAD kalin

28 mmllggradient saptandi

ivS'de fokal hiperirofi

Doppler eko ile aort yetmezligi saplandi
HF, KF artmis

IVS'de lokal hiperirofi

Sol ventrikiil ¢ikis kanali dar

25 mmllggradient saptandi

Aortta erken kapanma mevcut, FF artmis.
16 mml Ig gradient 6lgiildii

Subvalvuler membran kalintis1 goriildi

16 mmllggradient mevcut

celeme, EK G ve telekardiyografi ile valvuler veya
subvalvuler aort stenozu diisiiniilmiis ancak ekokar-
diyografi, kateter ve cerrahi ile kesin tani
konmustur. 3 hastamiz kaleler, 2'si ekokardiyografi
ile valvuler aort stenozu tanisi almis ameliyatta ek
olarak subvalvuler membran varligi gosterilmistir.
Vogel ve arkadaslarinin 1983 yilinda yayinladiklari
calismalarinda subvalvuler aort stenozu ve VSD'si
bulunan 41 17'sinde  ilk  kalp
kaleterizasyonu esnasinda subvalvuler aort stenozu
disiiniilmemis; tan1 8 vakada ikinci Kkateterde,
S'indc ameliyatta, 4'linde ise otopside konmustur
(13).  Vogel Dbirlikte kardiyak
anomalilerin tani koymay:1 gii¢lestirdigini ve iki-
boyutlu ekokardiyografinin bu konuda oldukca
yararlt olabilecegi goriisiinii ileri siirmiistiir. Bizim
ameliyatta tan1 olan bu 5 vakamizin ikisinde PDA,
birinde mitral yetmezligi subvalvuler aort stenozuna

vakanin

bulunan ek

eslik  etmekteydi.

Subvalvuler aort stenozunun pek ¢ok kardiyak
anomali ile birlikte goriildiigiine dair yayinlar mev-
cuttur (1-3,5,6,11,13,14,16). Wright ve
arkadaglarinin 83 vakalik serisinde 47 (%57) vakada
ek kardiyak anomali oldugu gosterilmistir. Birlikte
en sik olarak aort koarktasyonu, VSD, PDA,
atrioventrikiiler septal defekt bulunur (1,2,5).
Calismamizda da 35 vakada (%46.6) ek kardiyak
anomali saptanmis olup en sik PD A, valvuler aort
stenozu, VSD'ye rastlanmistir.
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iki-boyutlu ckokardiyografi hastalik hakkinda
¢ok kesin ve giivenilir bilgiler verir (1,2,4,9,10,14-
18). Sol parasternal uzun eksen ve apikal uzun eksen
pozisyonlar1 subvalvuler aort stenozunun varliginin
gosterilmesi  ve tiplendirilmcsine olanak saglar
(1,2,4,9,10,14-18). Bu
masinda iki-boyutlu ekokardiyografinin kateter an-

hastaligin  tanisinin  kon-
jiyografiyc iistiin oldugunu belirten yayinlar mevcut-
tur  (1,2,9,13,14,16,17).
ckokardiyografi ile vakalarimizdan 44'iindc subval-

Calismamizda iki-boyullu

vuler membran, 19'unda fibromuskiiler tip darlik ve
3'tinde membran ve fibromuskiler tip darligin bir-

likte oldugu gosterilmistir.

Devamli Doppler eko ¢alismasinda

obstriikksiyonun  ciddiyeti ve hastaligin  seyri
esnasinda gelisen aort yetmezliginin varligi ve
derecesi hakkinda bilgi elde edilir (2,4,14,15,17,18).
Pierli ve arkadaslart 1989 yilinda yayinladiklari
makalede diskrete subaortik stenozda kaleter
¢aligmasina gerek olmadan iki-boyutlu ve Doppler
ekokardiyografik ¢aligmalarla ameliyat en-
dikasyonu konabilecegini bildirmislerdir (17). Bazi
arastirmacilar invaziv ¢aligmayr 40 yasin istiindeki
hastalarda; koroner anjiyografi yapilmasi, sol
dikkatle

gerektigi durumlarda Onermisler, ayrica klinisyenin

ventrikiil  fonksiyonlarinin incelenmesi
tanidan emin olmadigi veya ek kardiyak anomali
varlig1 diisiiniilen vakalarda da endike oldugunu ileri
siirmiiglerdir (1). Calismamizda vakalarimizin
42'sinin tanis1 yalniz ckokardiyografi ile konmus,
bunlardan 21'i katetersiz ameliyata gonderilmis,

ameliyat sonuglar1 taniy1 desteklemistir.

Subvalvuler aort stenozunda aort yetmezligi
gelisme olasilig1 oldukca yiiksektir (1-
7,11,12,14,15,17,18). Buna neden olarak fibroelastik
membrandz olusumun kusplar1t atake etmesi,
kusplardaki kalinlagma ve subvalvuler boélgeden
gecen kanin meydana getirdigi tiirbiilan jet akimi
gosterilmektedir (1,2). Calismamizda 10 vaka gibi
az sayidaki hastada aort yetmezliginin gdsterilmesi
baslangigtaki incelemelerde klinigimizde Doppler
ckokardiyografi cihazinin olmayist ile agiklanabilir.
Zira vakalarin ¢ogunda aort yetmezligine ait iifiirlim

klinikte duyulmayabilinir.

Pekgok arastirict orta veya hafif siddetteki
stenozda dahi cerrahi tedaviye gerek oldugunu bil-
(1-3,5,7,11,17).

dirmiglerdir Somcrville ve
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arkadaslar1 hastalik progresif oldugundan ve sol
ventrikiil myokardinda harabiyele yol acgtigindan
membran gorildiigii zaman gradient 20 mmllg
altinda dahi olsa erken cerrahi tedavi uygulanmasini

onermislerdir (1,11).

Cerrahi tedavinin mortalité ve erken mor-
biditesi dusiktir (1-3,5,6,11). Bizim postoperatif
erken donemde 4 (%11.1) hastamiz kaybedilmistir.
Bu  hastalarda
kateterizasyonu ile
gradient 85-110 mmllg arasinda idi. Serimi/deki bu
yiksek mortalité ameliyat esnasinda eslik eden

ckokardiyografi veya  kalp

ameliyattan Once Olgiilen

kompleks kardiyak anomalilere yoOnelik cerrahi

tedavi uygulanmasina bagli olabilir.

Prognozu belirlemek amact ile ameliyat

olan hastalara yaptigimiz  iki-boyutlu ckokar-
diyografi ¢alismasinda 7 vakada patolojik eko bul-
gular1 saptanmistir. Daha Once yapilan ¢aligsmalar-
10-15 wyillik izlcmlerde

yeniden gradient olustugu ve tekrar cerrahi tedaviye

da ameliyattan sonraki

gerek duyuldugu gosterilmistir (1-3,5,6,11,12). Bu is-

tenilmeyen gidisin nedeni tam olarak
aydinlatilamamis, bunun bdlgedeki dokularin iyi
temizlenemeyisinden, sol ventrikiilde kar-
diyomyopatik degisikliklerin olusmasindan veya
asendan aorta ve aort kokiiniin ameliyattan Once
kiiciik olmasindan kaynaklanabilecegi ileri
strilmistiir (1-3,5,6,11,12,21). Bizim  bu 7
vakamizda ameliyattan dnce 37-130 mmllg arasinda
gradient 0l¢iilmiis ve hepsine membran rezeksiyonu

uygulanmistir.

MeKay ve Ross yayinladiklart makalede
hasta 8 yasin altinda ameliyata verilirse, ameliyat
20 mmHg

kardiyomyopatik

altinda ise, sol
degisiklikler

gelismemis, ventrikiiler septumdaki tiim fibroelas-

sonrasi  gradient

ventrikiilde

tik dokular temizlenmisse ve aort kokii normal

genislikle ise "restenozun" gelismeyecegini

belirtmiglerdir (21).

Calismamizda subvalvuler aort stenozunun
kesin tani ve izlecmindc iki-boyutlu ve Doppler
ekokardiyografinin Onemine deginilmis; hastaliga
erken tani konulmasi, sol ventrikiil hipertrofisi ve
degisiklikler

zamaninda ve yeterli cerrahi tedavi uygulanmasinin

kardiyomyopatik olusmadan

rekiirren vc/veya résiduel obstriiksiyonu

onlemedeki dnemi vurgulanmistir.
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