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OZET SUMMARY
8.5 yasinda respiratuvar bulgularla basvuran, pul— ABSENT PULMONARY VALVE SYNDROME (A Case
moner kapak yoklugu sendromu tanisi konularak cerrahi Report)

olarak basaril bir sekilde tedavi edilen vaka sunulmus, il— A 8years and six months old boy with complaints of

gili literatiir bilgileri gozden gegirilmistir. respiratory distress, was diagnosed as absent pulmonary
Anahtar Kelimeler. Pulmoner kapak yoklugu sendromu valve syndrome and successfully treated by surgical inter-

ventio, is presented. The review of'the literatureis also in—

Pulmoner kapak yoklugu sendromu; pulmoner
kapak lifletlerinin yoklugu veya rudimenter gelisimi; pul-
moner anniler hipoplazi ve pulmoner arterlerin
dilatasyonu, ventrikiler septal defekt ve pulmoner
stenozla birlikte seyrek goérilen bir konjenital kalp has-
taigidir. Bu sendrom pulmoner kapak yoklugu ile bir-
ilikte Fallot Tetralojisi olarak da tanimlanir. Fallot
tetralojisi vakalarin %3-56inde gorilebilir. Diger konjeni-
tal kalp hastaliklari ile birlikte veya izole olarak da
bulunabilir (1).

Pulmoner  kapak yoklugu sendromunda
semptomlar daha ¢ok dilate pulmoner arter ve dal-
larnin trakeobronsial adaca basisi ile ilgilidir ve
yasamin erken déneminde siddetli respiratuar sorun-
lara yol agar (2-7). Dider taraftan; daha ileri yaslarda, ilk
semptom olarak gelisme geriligi, efor kapasitesinde
kisitiik ve kalp yetmezligi seklinde de gorilebilmek-
tedir (8). Bu bildiride siit gocuklugu déneminde belir-
gin yakinmasi olmayan fakat okul ¢aginda bronsiyal
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basiya bagli respiratuvar bulgular veren bir pulmoner
kapak yoklugu vakasi sunulmustur.

VAKA TAKDIiMi

Konjenital kalp hastaligi 6n tanisi ile Mart 1989'da
Hacettepe Universitesi Cocuk Hastanesi Pediatrik Kar-
diyoloji Unitesine génderilen 8.5 yasindaki erkek has-
tanin éykisinden son 1.5 yildir tekrarlayan akciger en-
feksiyonu nedeniyle tedavi gordugl, bir aydir carpinti
ve c¢abuk yorulma yakinmalirinin oldugu ve kalp yet-
mezligi nedeniyle dijitalize edildigi 6grenildi. Fizik in-
celemesinde prekordiyumdatril, sol Gglincu interkostal
aralikta 4/6° sistolodiastolik (to and fro) Uftirim, sol
hemitoraksta sufl tuber saptandi. Hafif siyanozu ve
comak parmaklari olan hastanin karacigeri kosta
kenarindan 3 c¢cm asagida palpe ediliyordu.
Hemoglobin 11.40 gr/dl, beyaz kiire 12400/mm’, hem-
tokrit %36 ve elektrokardiogramda sag aks sapmasi ve
sag ventrikll hipertrofisi vardi. Telekardiografide kar-
diomegali, kalp ve trakeada sola c¢ekilme ve solda
atelektazi goruldi (Sekil 1). Kalp kateterizasyonunda,
sag ventrikil oksijen saturasyonunda anlamli artma,
sistemik dlizeyde sag ventiril basinci ve pulmoner
kapak seviyesinde 64 mm Hg'llk sistolik basing
gradienti saptandi. Sag ventrikll sineanjiografisinde
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GIFT KAPAK (25.0%)
AORT (22.1%)

MITRAL (52.9%)

Sekil 1. Ultracor kapak takilan hastalann kapak pozisyonuna
gore dagilimi.

Tablo 1. Ultracor Marka Prostetik Kapak
Replasmani Yapilan Hastalara
Uygulanan Yandas Cerrahi islemler.

Cerrahi islem MVR AVR DVR

Sol Atrial Trombus Cikartilmasi
ASD Tamiri

VSD Tamiri

Tricuspit Anuloplasti
Perikardiektomi

Aorta Sol Ventrikiiler Tiine
Kapatilmasi

Sinus Valsalva Anevrizmasi
Riiptiirii Tamiri

Tablo 2. Akut Atesli EKlem Romatizmasi Dis1
Etiolojik Nedenler.

1) Enfektif Endokardit 2 Vaka

2) Travmatik Chorda Tendinea Riiptiirii 1 Vaka

3) Mitral Valv Prolapsusu (MY) ivaka

4) VSD + Konjenital Ay 1 Vaka

5) Konj. Bicuspit Aorta + Unrupture Siniis Valsalva 1 Vaka
Anevrizmasi (Non koroner siniisden orijinli)

6) Siniis Valsalva Anevrizmasi Riiptiirii 1 Vaka

TOPLAM 7 Vaka

Ultrakor kalp kapagi takilan hastalann 35'i (%
51,4] erkek, 33'U (% 48,6) kadin'dl.

Global olarak erkek/kadin Orani: 1.06/1.00'dir. Bu
oran mitral kapak replasmaninda 1.00/1.77, aortik
kapak replasmaninda 4.00/1.00, cift kapak replasmani
uygulananlar da ise 1.43/1.00 olarak hesaplanmistir.

Hastalarin yas dagilimlari Sekil 2'de gosterilmistir.

Global olarak Ultrakor marka kapak replasmani
uygulanan hastalarin yaglari 16 ila 59 arasinda
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HASTA SAYISI

T 31 40
YAS GRUPLAR:

o MITRAL + AORT E3  CIFT KAPAK

Sekil 2. Ultracor kapak takilan hastalann yas dagilimi.

degismekte idi. Ortalama yas 35.4 olarak tespit edil-
mistir.

Aortik kapak replasmaninda ortalama yas 34.2;
mitral kapak replasmaninda 40.6; Cift kapak replas-
mani uygulanan hastalarda ise ortalama yas 31.4
olarak tespit edilmigtir.

Ultrakor marka prostetik kapak replasmani
uygulanan 15 hastaya (% 22) ilave cerrahi iglem
uygulanmigtir. Bunlarin dagilimlari Tablo 1'de gdésteril-
mistir.

Ultrakor marka prostetik kapak takilan has-
talarimizdaki ana patoloji akut romatizmal ateg'dir [60
vaka (% 89)]. Ancak vakalarin 7 tanesinde (% 10)de
romatizmal ates disi etiolojik etken tespit edilmistir.

Bu vakalarin dékimu Tablo 2'de gosterilmigtir.

Kapak replasmani uygulanan hastalarin kapak
patolojilerine gore dagilimlari incelendiginde;

Aort kapak replasmani uygulanan hastalarin
4'Unde (% 12.5) aortik darlik, 20'sinde (% 62.5) aort yet-
mezIidi, 8'inde ise (% 25) aort darlik ve yetmezlik ana
valvuler lezyondu (Sekil 3).

Mitral kapak replasmani uygulanan hastalarin
18'inde (% 34) mitral darlik, 15'inde (% 28) mitral yet-
mezlik, 20'sinde ise (% 38) mitral darlik ve mitral yet-
mezlik ana valvulerlezyondu (Sekil 4).

Hastalarin  preoperatif N.Y.H.A. fonksiyonel
siniflandirimasina gére dagihmlar Tablo 3'de gosteril-
mistir.

Preoperatif incelemede Aortik kapak replasmani
uygulanan hastalarin hig biri N.Y.H.A. Klasifikasyonuna
gore Class 1'de degildi. Bu hastalardan 5'i (% 33)
N.Y.H.A. klasifikasyonuna gore Class 2'de, 7'si (% 47)
Class 3'de 3'U (% 20)'de Class 4'de idi.

Preoperatif inceleme de mitral kapak replasmani
uygulanan hastalarin hig biri N.Y.H.A. klasifikasyonuna



KOMBINE (25.0%) DARLIC 1K)

YETMEZLIK (62.57.)

Seldl 3. A VR Uygulanan hastalann patolojilerine gore dagilimi.

Tablo 3. Hastalarin PreoperatifDegerlendirilmesi.

Klinik Durum AVR MVR DVR

N.Y.H.A.Class 1

N.Y.H.A.Class2 5 14 6
N.Y.H.A.Class 3 7 18 8
N.Y.H.A.Class4 3 4 3
Ritm AVR MVR DVR
Siniis Ritm 14 14 10
Atrial Fibr 1 2 7

Tablo 4. Kapaga Bagli Komplikasyonlar ve
Linearize Edilmis Hizlari.

Vaka Hiz
Tromboembolizm 2 %A42 Hasta/Y1l
Kanama 1 % 21 Hasta/Y1l
Enfektif Endokardit 2 % 42 Hasta/Y1l
Perivalviiler 0
Trombotik Obstruksiyon 0
Mekanik Disfonksiyon 0

gore Class 1'de degildi. Bu hastalardan 14'0 (% 39)
N.Y.H.A. Klasifikasyonuna gére Class 2'de, 18'i (% 50)
Class 3'de, 4'0 (% 11) N.Y.H.A. Class 4'de idi.

Preoperatif incelemede ¢ift kapak replasmani
uygulanan hastalarin da hi¢ birisi  N.Y.H.A.
klasifikasyonuna gére Class 1'de degildi. Bu hastalar-
dan 6'si (% 35) Class 2'de, 8'i (% 48) Class 3'de, 3
tanesi de (% 17) Class 4'de idi.

Hastalarin preoperatif ritm durumlari da Tablo
3'de gdsterilmistir.
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DARLIK (34.0%)

KOMBINE (37.7%)

Sekil4. MVR Uygulanan hastalann patolojilerine gore
dagihmi.

1 E3

jl i m 3 n 3 J

25 27 29 31
KAPAK NUMARAS:
+  MITRAL m  AORT

Sekil 5. Ultracor kapak takilan hastalann kapak biiyiikliigiine
gore dagilimi.

AVR uygulanan hastalarin ¢ogunlugu (% 93)
preoperatif sinuzal ritimde iken, MVR uygulanan has-
talarin cogunlugu (% 61) preoperatif atrial fibrilasyonda
idi.

implante edilen kapaklar, kapak biiyiikliiklerine
gbre incelendiginde Aortik pozisyonda en sik implanti
edilen kapagin 23 numara, Mitral pozisyonda ise en sik
implante edilen kapagin 29 numara oldugu tespit edil-
mistir. Ultrakor prostetik kapak replasmani uygulanan
hastalarin kapak buyukligune gére dokimu Sekil 5'de
gOsterilmigtir.

Ultrakor prostetik kalp kapadi takilan has-
talarimizda operatif mortalitamiz ve erken doénem
dedigimiz ilk 30 glinlik dénemde mortalitemiz yoktur.

Ultrakor kapak replasmani uygulanan hastalarin
erken sonugclarinin incelendigi bu arastirmamizda 68
hastanin toplam takip siresi 576.5 aydir (ortalama
takip = 8.47 ay).

Bu calismada kapaga badimli komplikasyon 5
vakada tespit edilmistir. Bunlarin dagihmi ve linearize
edilmis hizlari (1) Tablo 4'de gosterilmistir. Kapaga
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SURVEY EGRISI(PRODUCT LIMIT METOD)

% SURVEY
&

" 2 3 4 65 6 7 8 9 10 11 12 13 14 16 18
AYLAR
® MORTALITESIZ

& MORBIDITESIZ

Sekil 6. Ultracor kapak replasmani yapilan hastalann survey
egrisi.

Tablo S. Hastalann Postoperatif

Degerlendirilmesi.

Klinik Durum AVR MVR DVR
N.Y.H.A.Class 1 7 13 4
N.Y.H.A.Class2 6 14 8
N.Y.H.A.Class 3 2 9 3
N.Y.H.A.Class4

Ritm AVR MVR DVR
Siniis ritm 14 15 8
Atrial fibrilasyon 1 21 7

bagh komplikasyon orani % 10.4 hastalyil olarak tespit
edilmistir.

16 aylik takip sonunda % 92.5'lik morbiditesiz bir
yasam hesaplanmis ve Kaplan ve Meier product limit
metoduna gore elde edilen survey egrisi Sekil 6'da
gosterilmistir (2).

Kapaga bagli komplikasyonlar nedeni ile 2 vaka
kaybedilmis ve Total Linearize edilmis mortalite hizi (1)
% 4.2 hastalyil olarak hesaplanmistir.

16 aylk takip sonunda % 97.0'ik bir survey
hesaplanmis ve Kaplan ve Meier product limit
metoduna gore elde edilen survey egrisi Sekil 7'de
gosterilmistir (2).

Kaybedilen hastalar incelendiginde, bu hastalar-
dan ilki postoperatif 2. ayda yilksek ates ve DIC
tablosu icinde geldi, genel durumu ileri derecede
bozuk olan hasta medikal tedavi altinda iken kaybedil-
di. Hasta prostetik kapak endokarditi olarak kabul edil-
di.

Serebral kanama nedeni ile kaybedilen hasta ise
postoperatif 5. ayda hastaneye basvurdu. Kanamanin
yuksek doz antikoagulasyona bagh oldugu tespit edil-
di.
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AVR UYGULANAN HASTALARIN
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HASTA SAYISI
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Sekil 7. Ultracor kapak replasmani uygulanan hastalardaki
Klinik diizelme.

Kapaga baghh komplikasyonlar nedeni ile
basvuran ve mortalitesiz seyreden hastalar incelen-
diginde;

Bu hastalardan ilki postoperatif 3. ayda femoral
enboli ile gelmistir. Enbelektomi uygulanan hastanin
antikoagulasyonun subterapotik dozlarda kaldigi tespit
edilmigtir.

Postoperatif 5. ayda serebral enboli nedeni ile
basvuran hastada da antikoagulasyonun subterapotik
dozlarda kaldigi tespit edilmigtir.

Her iki hastaninda yapilan ekokardiografik in-
celemesinde sol atriumda ya da kapakda trombdis
tespit edilememistir.

Postoperatif 12. ayda yliksek ates ve lokositoz ile
basvuran hasta prostetik kapak endokarditi olarak
kabul edilmis medikal tedavi ile klinik parametreler
dizelmistir.

Postoperatif takiplerde hastalara fizik
muayenenin yaninda, tele, EKG ve ekokardiografik in-
celeme yapilmigtir.

Hastalarin postoperatif N.Y.H.A. fonksiyonel
siniflandiriimasina gére dagilimlar Tablo 5'de gosteril-
mistir.

Bu inceleme sonucunda aort kapak replasmani
uygulanan hastalarin hi¢ biri postoperatif N.Y.H.A.
klasifikasyonuna gére Class 4'de degildi. Bu hastalar-
dan 7'si (% 47) Class 1'de, 6'si (% 40), Class 2'de, 2'si
de (% 13) N.Y.H.A. Klasifikasyonuna gore Class 3'de
tespit edilmigtir.

Postoperatif incelemede mitral kapak replasmani
uygulanan hastalarin hig birisi N.Y.H.A.
Klasifikasyonuna gére Class 4'de degildi. Bu hastalar-
dan 11" (% 32) Class 1'de, 14'UG (% 41) Class 2'de, 9'u
da (% 27) N.Y.H.A. klasifikasyonuna gore Class 3'de
tespit edilmigtir.



MVR UYGULANAN HASTALARIN
PREOP ve POSTOP DEGERLENDIRILMESI

NYHA 2
KLINIK DURUM
E3 POSTOP

NYHA 3 NYHA 4

H PREOP

Sekil 8. Ultracor kapak replasmam uygulanan hastalardaki
Kklinik diizelme.

Ayni sekilde c¢ift kapak replasmani uygulanan
hastalarin hi¢ birisi postoperatif ~ N.Y.H.A.
klasifikasyonuna gore Class 4'de degildi. Bu hastalar-
dan 4'U (% 27) Class 1'de, 8'i (% 53) Class 2'de, 3'li de
(% 20) N.Y.H.A. klasifikasyonuna gore Class 3'de
tespit edilmisti.

Hastalarin N.Y.H.A. klasifikasyonuna gore klinik
duzelmeleri Sekil 7-8-9'da gosterilmistir.

TARTISMA

1950'lerden sonra o6zellikle tamiri mimkun ol-
mayacak sekilde haraplanmis kalp hastaliklarinin
tedavisinde prostetik kapak replasmani tedavideki
yerini almigtir. Ancak prostetik kapaklar nedeni ile or-
taya gikan komplikasyonlar sonucunda zamanla daha
dayanikl ve daha az trombojenik kapaklar Gzerinde
birgcok ¢alisma yapilmistir (3).

Kapak replasmanini takiben klinik sonuglar; has-
talarin yasam sureleri, hastalarin semptomlarinin
degerlendiriimesi, kapaga bagh komplikasyon ve
kapak disfonksiyonlari bulunmasi ile degerlendirilmek-
tedir (4).

Operatif ve erken hastane mortalitemizin ol-
mamasi Tercih ettigimiz kapaga bagl bir avantaj
degildir. Clinkl bir ¢ok yayinda bu dénemdeki
Olimlerin kapaga bagli nedenlerle olmadigi ortaya
konulmustur (3). Bu ddénemdeki olimler genellikle
primer kardiak patolojiye bagli olarak ortaya ¢ikan
dustk kalp debisine ve bunun komplikasyonlarina
baglanmaktadir.

Prostetik kapak replasmani sonucu ortaya ¢ikan
komplikasyonlari kapaga bagh komplikasyonlar ve
kapak disfonksiyonlari olarak iki grupda inceledik.

Calismamizda antikoagulasyona bagh
komplikasyonlar sistemik enboliler, enfektif endokardit-
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DVR UYGULANAN HASTALARIN
PREOP ve POSTOP DEGERLENDIRILMESI

HASTA SAYISI

NYHA 3
KLINIK DURUM
E3 POSTOP

NYHA 2 NYHA 4

+ PREOP

Sekil 9. Ultracor kapak replasmani uygulanan hastalardaki
Klinik diizelme.

ler kapaga bagl komplikasyonlar olarak, Perivalvuler
kacaklar, kapagin trombotik obstrsyonlari ve mekanik
disfonksiyonlari ise kapak disfonksiyonlari olarak
kabul edilmigtir (5). Mekanik disfonksiyon olarak ise
kardiak kateterizasyon, reoperasyon veya otopside
belirlenen protez kapagin stenoz ve yetmezlik olustur-
masil, disk kirllmasi vakalari sayiimaktadir (6).

Yayinlarda Tromboemboli % 2.0 Hasta-Yil,
Kanama % 0.5 Hasta-Yil, Enfektif Endokardit % 1.0
Hasta-Yil, Perivalvuler Kagak % 1.0 Hasta-Yil, Kapak
Disfonksiyonu % 0.7 Hasta-Yil olarak bildiriimektedir
(7). Yukardaki bilgilerin 1s1ginda mekanik kapaklara
bagli ciddi komplikasyonlar % 5 Hasta-Yil gézlenirken
Direkt kapaga bagh olimler % 1-2 Hasta-Yil Sekli'nde
ortaya ¢ikmaktadir (8).

Bu degerlerle bizim sonuglarimizi
karsilastirdigimizda Prostetik Kapak Endokarditi bizim
serimizde % 4.2 Hasta-YIl linearize hiza sahiptir. Ancak
Ultrakor prostetik kalp kapagini yeni kullanmaya
baslamamiz nedeni ile vaka sayimiz ve dolayisi ile
toplam takip suremiz kisithdir. Bilindigi gibi erken
donemde prostetik kapak endokarditleri daha siktir.
Yapilan arastirmalar 6zellikle ilk 48 ayda hastalarin % 4-
5.5'inin PVE riski altinda oldugunu gdstermistir (9). Bu
risk daha sonra tedrici olarak azalarak yukarda
belirttigimiz hizlara dismektedir. Bizde de 16 aylk
takip sonucunda vakalarimizin 2'sinde (% 3.0) pros-
tetik kapak endokarditi gézlenmistir. Bu da literatir bil-
gileri ile uyumludur.

Tromboembolizm ydninden hastalarimizi in-
celedigimizde % 4.2 Hasta-Yillik bir tromboembolizm
hizimiz vardir. Bu hizda yukarda verdigimiz % 1 Hasta-
Y1l hizina goére bayagi yuksektir. Ancak tromboem-
bolizm insidansi verilirken toplam takip siresi ¢ok
Oonemlidir. Bir ¢ok kaynakda tromboemboli insidan-
sinin ilk yil ylksek oldugu daha sonra insidansin yari
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yarlya azalarak devam ettidi g6zlenmektedir. Nitekim
Medtronic kapaklarda 53 hasta yillik takip sonucunda
% 3.7'lik bir hiz tespit edilirken (10), ayni kapakla 469
Hasta-Yillik takip sonunda MVR i¢in % 1.2; AVR igin ise
% 2.4'luik birtromboembolizm hizi tespit edilmistir (3).
Bu aciklamalar 1sidinda  tromboembolizm
hizimizin da yliksek olmadigi ortaya gikmaktadir.

Ancak gerek Ultrakor marka ve gerekse diger
kapak replasmanlarindan sonra hi¢ perivalviler kagak
gozlemedik. Biz bunu dikis teknigi olarak supraanuler
horizontal matress stur kullanmamiza bagladik. Zaten
bir ¢ok yayinda 6zellikle anulusda problem olan
vakalarda (ileri derecede kalsifikasyonlarda, enfektif
endokarditlerde) bu dikis tekniginin tercihi vurgulan-
maktadir (11).

Ultracor kalp kapakgigi protezi, Lillehei-Kaster,
Bjork-Shiley Medtronic Hail ve Omnisciense protezler
gibi mil Uzerinde dénen disk prensibini kullanir.
Ultrakor kalp kapakciginin kapak yuvasi Homojen
Titanyum'dan, Disk ise, Pyrolitk Karbon'dan
yapilmistir. Yapisi Plano-Konvex'dir (Yani bir ylzu diz,
birylizl dig bukeydir).

Dikis Manseti Teflon Dokuma'dir. Kalsifikasyon
sonucu duzensizlesmis ve uygun olmayan anuluslara
implantasyonu yeterince saglamlastiracak derecede
esnektir. Ultrakor kapakgik dikis manseti icinde, uygun
oryantasyonu saglayacak sekilde rotasyona izin verir.

Aortik modellerde agilma agisi 73 derece, Mitral
modellerde ise 68 derecedir.

Bilindigi gibi 6zellikle kiguk aciklik tromboem-
bolik birikintilerin olusmasinda ve toplanmasinda
onemlidir (3).

Ultrakor kapagin mil ekseni orifisin daha or-
talarinda yer alir. Bdylece orifisin acgik disk tarafindan
daha esit iki parcaya bolinmesi saglanir. Bu
biyutilmus kigiuk bosluk akima daha az direngli ve
daha az obstruktif olup, bu Ozellikler akim hacmini
artirmaya ve basing derecesini azaltmaya yarar.

Kisaca Ultrakor kalp kapakgiklari, Algcak Profilli

Merkezi Laminer Akimli, Tama Yakin Agilma Aglli, Kisith
Rejurjitasyonu olan kapakgilar olarak kabul edilirler.
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Yukardaki sonuglarin 1siginda daha yeni klinik kul-
lanima giren Ultrakor Prostetik kalp kapagi hakkinda
daha bir ¢gok ¢alisma yapilmasi gerekmekle birlikte hali
hazirda kullanilan diger mekanik Konkav-Konveks dis-
kli kapaklardan mekanik performansi bakimindan
Onemli bir farki yoktur.
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