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OZET

Hacettepe
sinde 1979-1989 yillar1 arasinda kalbin sol tarafinin mul-
tipl obstruktif lezyonlan tanisi alan 36 olgu ¢alismaya alin-
migtir.
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Bu g¢alismada amag, sol kalpteki obstruksiyon tipini,
lokallzasyonunu ve siklikla  birlikte bulundugu anomaliyi
belirlemek bunun yanisira arken tani ve tedavinin 6nemini
vurgulamaktir.  Mitral ve aort darliginda birlikte gériilme
sikhgr %71, mitral darligi ve aort koarktasyonunda %50,
aort darligi ve aort koarktasyonunda ise %70 olarak bu-
lunmustur.  Mitral darligi tanisi alan 14 olgunun altisinda
paragiit mitral kapak, ikisinde supramitral ring saptan-
migtir.  Sol kalbin multipl obstruktif lezyonlarinda siklikla
bulunan ek anomali patent duktus arteriozustur.

Yirmibes olgu acik kalp cerrahisine alinmig, 4 olgu
digiik kardiak debi, enfeksiyon ve paraplejl nedeniyle
kaybedilmigtir (%25).

Anahtar Kelimeler: Mitral darligi, Aort darhigi, Aort
koarktasyonu
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Kalbin sol tarafinin obstruktif lezyonlan supramitral
ring, mitral darhigr (MD), aort darligi (AD) ve aort koark-
tasyonudur (AK). Bu lezyonlar izole olabilecedi gibi na-
diren iki veya daha fazlasi birlikte bulunabilir. Bu du-
rumlarda erken tani ve cerrahi tedavi prognozu etki-
leyen 6nemli faktorlerdir (1-5).
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SUMMARY

This study was carried out in 36 cases with two or
more obstructive lesions in the left side heart diagnosed
between 1979-1989 in the Pediatric Cardiology Unit of
the Medical Faculty of Hacettepe University.

Our purpose was to demonstrate the type, localisati-
tion and association of obstructions to the left heart and
to emphasize the importance of early diagnosis and treat-
ment.

Mitral stenosis with aortic stenosis was found in 71 %
of 36 patients, mitral stenosis with a coarctation of the
aorta in 50% and aortic stenosis associated with coarcta-
tion of the aorta in 70%.

Parachute deformity of the mitral valve was demons-
trated in six of 14 patients with mitral stenosis and supra-
valvar mitral ring in two patients. Patent ductus arteriosus
was frequently seen in the patients with two or more
obstructive lesions to the left heart.

Twenty patients underwent open heart surgery, four

patients died due to low -cardiac output, infection and
paraplegia (25%).
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Kalbin sol tarafinin multipl obstruktif lezyon-
larindaki tani, tedavi yontemleri ve prognozun belirlen-
mesi amaci ile (nitemizde bu tani ile izlenmekte olan
36 olgu galismaya alinmistir. Olgularin klinik ve labora-
tuvar bulgular degerlendiriimis ve konu lle ilgili literatir
bilgileri gézden gegirilmistir.

MATERYEL VE METOD

Calismamiz, Hacettepe Universitesi Pediatrik Kar-
diyoloji Unitesinde son 10 yil igerisinde sol kalpte mul-
tipl obstruktif lezyon tanisi konulmus 36 olguyu iger-
mektedir.
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Tablo 1. Hastalarin yas ve cinse gore dagilimlari
Kiz Erkek
01 yas 1 5
2-5 yas 3 7
6-10 yas 4 8
11-15 yas 4 4
TOPLAM 12 24

Olgularin 12si kiz, 24'u erkek olup yaslari 36 gin
ile 8 yil arasinda degdismektedir (Tablo 1).

Olgulaiin obstitktif lezyonun yeri, tipi, lezyon kom-
binasyonlanna ve eslik eden ek anomalilere gore
gruplara ayrilarak degerlendirilmistir.

Tani, 5 olgumuzda kalp kateterizasyonu ve angio
kardiografi, 9'unda 2-boyutlu ve Doppler ekokardiografi,
24'inde ise her iki yontem galigsmas: ile konulmustur.

BULGULAR VE TARTISMA

Cesitli arastirmalarda kalbin sol tarafinin multipl
obstruktif lezyonlarinin erkeklerde yar1 yariya daha faz-
la oldugu ve olgularin sikhkla infant ve ¢ocukluk devre-
sinde basvurdugu bildiriimektedir (6-9). Bununla bera-
ber 22 ve 47 yaslarinda tani alan 2 olgu yayinlanmistir
(10). Bizim olgularimizin %69.4'Gn0G erkekler olustur-
maktadir ve 6'st 0-1 yas, 10'u 2-5 yas arasinda
basvurmustur (Tablo 1). Bu durumun erken yasta ya-
kinmalarinin bulunmayisi ile ilgili oldugu kanisindayiz.

Hastaneye basvuru nedenleri mevcut anomalilerin
cinsine goére degismektedir (3,4,6-9). Calismalarda en
sik rastlanan semptomun nefes darligi oldugu ve bunun
cabuk yorulma ve gelisme geriliginin izledigi bildiril-
mistir. Bas agrisi, carpinti, burun kanamasi, morarma
ve tekrarlayan akciger enfeksiyonuna daha seyrek rast-

Tablo 2. Hastalarin basvuru nedenleri
Nefes darligi 7 olgu
Cabuk yorulma 5 olgu
Bas agrisi 1 olgu
Carpinti hissi 1 olgu
Burun kanamasi 1 olgu
Gelisme geriligi 1 olgu
Tekrarlayan akciger enfeksiyonu 1 olgu
Morarma 1 olgu
Yakinmasi olmayan 18 olgu

Tablo 3. EKG bulgulari
ST-Tdegisikligi 7 olgu
Sol ventrikiil hipertrofisi 18 olgu
Sag ventrikiil hipertrofisi 7 olgu
Biventrikiiler hipertrofi 3 olgu
Wolf Parkinson White 1 olgu
Sol atriyal dilatasyon 2 olgu
Normal 11 olgu
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lanmaktadir (6-9). Olgularimizdan 7sinde nefes darhigi,
5'inde g¢abuk yorulma mevcut olup 18'inde higbir yakin-
ma saptanmamistir (Tablo 2).

Elektrokardiyografik bulgular olgularda mevcut
olan lezyonlara goére degiskenlik gdstermektedir (3,4).
Olgularin 18'inde sol ventrikul hipertrofisi, 7*sinde ST-T
degisiklikleri saptanmistir. Sag ventriktl hipertrofisi ve
sol atrial dilatasyon ise daha az sayida goézlenmistir
(Tablo 3).

Onceki galismalarda sol kalbin multipl obstruk-
siyonlarinin, 6zellikle mitral kapak lezyonlarinin tanisinin
siklikla ameliyatta veya nekropside konuldugu bildiril-
mistir (6 9,11). Son yillarda 2-boyutlu ve Doppler eko-
kardiyografinin kullanim alanina girmesi mitral kapak
lezyonlarinin cerrahi 6ncesi tanisina olanak saglamistir
(2-4,12). Ekokardiyografi ve kardlak kateterlzasyon ta-
ninin kesinlesmesi ve cerrahi endikasyonlarin belirlen-
mesi yoninden c¢ok 6nemli iki yéntemdir (3,4,13). OlI-
gularimizin 9'u ekokardiyografi, 5'i kalp kateterizasyonu
ve angiokardlografi ile tani almis olup 24'inde bu iki
yontem birlikte kullaniimistir. Olgularin lezyon kombi-
nasyonlarina goére dagilimi Tablo 4'de, ek kardiyak ano-
maliler tablo 5'de gosterilmistir.

Tablo 4'de gorildugu gibi en sik bulunan kombi-
nasyon valvuler AD ve AK olup 8 olguda saptanmistir.
Bunu 7 olgu lle subvalvuler ve valvuler AD izlemekte-
dir.

Sol kalbin multipl obstruktif lezyonlariyla beraber
en sik goérulen kardlak anomali patent duktus arterio-
zus (PDA)'tur ve 6 olguda saptanmistir (Tablo 5).

Tablo4. Lezyon kombinasyonlarina gore olgularin dagi-
limi
Olgu AD
sayisi MD AK
Subv. Valv. Supravalv.
5 +* +
1 +
4 +
1 + +
1 + + +
2 + +
8 + +
7 +
1 + +
1 + +
5 + +
* : 5 olguda parasut mitral valvi var
o Mitral darligin nedeni supramitral ring
*EE 1 olguda parasit mitral valvi, digerinde supramitral ring
mevcut

MD -mitral darlhigi, AD-aort darligi, AK-aort koarktasyonu

subv:subvalvuler, valv: valvuler, Supravalv: supravalvuler
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Tablo 5. Ek kardiak anomaliler
PDA 4
PDA+VSD 1
VvsSD 2
MY 2
Bikuspit aort valvi 2
PSSVC 2
Aortada sakkuler anevrizma 1
Perikard defekti ve aberan sol PA 1
PSSVC+PAPVD+PDA 1
Kisaltmalar: PDA : patent duktus arteriozus,
VSD : ventrikiiler septal defekt,
My : mitral yetmezligi,

PSSVC: persistan sol superior vena cava,
PAPVD : parsiel anormal pulmoner venoéz
donis,

PA : pulmoner arter

Kalbin sol tarafinin obstriktif lezyonlarinin em-
briyopatogenezi hakkinda degisik fikirler belirtilmigstir.
Bunlara gore; embriyoda mitral kapak atriyoventrikil
orifisin endokardiyal yastik ve ventrikul kasinda diverti-
kul seklinde geligir. Atrlyoventrikuler orifisin sol tarafin-
dan gegen kan miktarinin az olusu mitral kapagin rudi-
menter kalmasina neden olur. Kan akiminin yénindeki
degismeler ise sol ventrikilin asimetrik gelismesiyle
sonlanir. Bu arada sol ventrikil ¢ikis yolunun sol kena-
rini olusturan mitral 6n leaflet, nonkoroner kuspin yari-
si, sol koroner kuspin tumi ile devamlilik gosterir. Mi-
tral 6n leafletin koroner kusplarla olan bu devamliliginin
kesilmesi AD ve AK gibi obstriktif lezyonlarin gelisme-
sine neden olur (3,4,7).

Supramitral ring, mitral kapagin atrial yuzindeki
konnektif dokunun artmasiyla meydana gelir ve mitral
kapak darligina neden olur. Mitral kapakta leaflet, ko-
mtssir, korda veya papiller adele seviyesinde darlik
bulunabilir. Kordalarin tek bir papiller adeleye yapigsma-
sI sonucu meydana gelen paragut mitral valv, MD'nin
en sik rastlanan nedenidir (3,4,10,11). MD gé6steren 14
olgumuzdan 2'sinde supramitral ring, 6'sinda parasut
mitral valv saptanmistir. AD, subvalvuler, valvuler ve
supravalvuler olmak uzere 3 tipte gdézlenmektedir. Sub-
valvuler ve valvuler AD'nin birlikte bulunmasi sol ventri-
kul c¢ikisinda tinel seklinde bir darliga neden olur. Bu
durumda ¢ikan aorta hipoplazisi bulunabilir (15).

Subvalvuler ve valvuler AD'nin beraberligi 7 olgu-
da saptanmistir. Subvalvular darlik 4 olguda membran,
2'sinde fokal septal hipertrofi seklinde idi. Birinde ise
membran ve fokal septal hipertrofi birlikte bulunuyordu.
Bu grupta ameliyat edilen olgulardan 2'si kaybedil-
mistir.

Supravalvuler AD genellikle metabolik ve genetik
hastaliklarla birliktedir (3,4). Olgularimizin birisinde su-
pravalvuler AD, hipoplazik ¢ikan aorta ve subvalvuler
AD ile birlikte bulunuyordu. Bu olgu hastaneye gelme-
digi icin ameliyata alinamamistir.
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AK'nun en sik MD ile birlikte goérildiga bildiril-
mistir (6,9). Bu beraberlik orani %27-58'e kadar ¢ik-
maktadir (7-9). MD'l olgularimizin 7'sinde AK saptan-
mistir ve  oran %50 olarak bulunmustur. MD ve AK
bulunan 4 olgudan 1'inde PDA mevcuttur. Bu grupta 2
olgu ameliyata alinmis, biri kaybedilmistir,

MD ve AK'na ek olarak valvuler AD gosteren 2
olgudan birinde MD'nin nedeni supramitral ring, dige-
rinde ise paraslt mitral valvdir. Bu olgulardan birinde
ek olarak PDA, digerinde mitral yetmezligi (MY) mevcut-
tu. Ameliyata alinan bu olgulardan biri kaybedilmistir.

MD, AK ile birlikte supravalvuler AD gdsteren
diger bir olguda ise ek olarak PDA ve bikuspit aort val-
vi saptandi. Cerrahi tedavi géren bu olgu halen genel
durumu lyi olarak izlenmektedir.

Daha o6nceki calismalarda MD ile AD sikhigi %23
olarak bildirilmistir (8,9). Bizim olgularimizda ise bu
oran %7Te kadar yukselmektedir. MD ve subvalvuler
AD'nin birlikte bulundugu 5 olgumuzda parasut mitral
valvi saptanmistir. Subvalvuler AD, 4 olguda membra-
néz, 1 olguda fokal septal hipertrofi seklinde olup
2'sInde ek olarak ventrikiler septal defekt (VSD),
Tinde persistan sol superior vena kava (PSSVC) mev-
cuttu. Ameliyata giden 4 olgudan birisi kaybedilmis, 1
olguda ise MY geligsmistir.

MD, valvuler ve subvalvuler (fokal septal hipertro-
fi) AD bulunan bir olgumuza mitral kapak replasmani
(MVR) planlanmigtir. Supramitral membran ve valvuler
AD gbésteren bir baska olguda Ise supramitral ring re-
zeksiyonu yapilmis olup halen AD yéninden izlenmek-
tedir.

Literatirde AD ve AK'nun birlikte goérilme orani
%20'dir (6,9). Bizim olgularimizda ise %70'ir.

Valvuler AD ve AK gdsteren 8 olgunun 2'sinde
PDA, Tinde sakkuler aort anevrizmasi, 1'inde perikard
defekti ve aberan orijinli sol pulmoner arter saptan-
mistir. Bir olgumuz Noonan sendromu tanisi almigtir.
Bu grupta ameliyat edilen 6 olgudan biri kaybedilmistir.

Subvalvuler AD ve AK gdsteren 5 olgunun 3'Unde
ek olarak PDA, 1'inde VSD, 1'inde PSSVC-parsiyel
anormal pulmoner vendz dénis (PAPVD) goézlenmistir.
Bu grupta 2 olgu ameliyat edilmistir ve halen durumlari
iyi olarak izlenmektedir.

Subvalvuler ve valvuler AD, AK ve bikuspit aort
valvi bulunan bir baska hasta ise ameliyattan sonra
kaybedilmistir.

Cerrahi tedavi hastalarin yasi, basvuru semptom-
lari ve anomalilerin cinsine goére degisir. MD'nin birlikte
oldugu durumlarda 6ncelikle diger anomalilerin gideril-
mesi, daha sonra hastanin yeniden degerlendirilerek
mitral kapaga muidahale 6nerilmektedir.

Cocukluk ¢caginda MVR halen karmasik ve isten-
meyen bir tedavi seklidir. Gerekli oldugu durumlarda
mekanik kapaklar tercih edilmektedir. Cunki biyopro-
tezler ¢cabuk kalsifiye olmalari nedeniyle kontrendikedir
(3,4).
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Hastalarimizin 24'Une cerrahi tedavi uygulanmistir.

Eksltus orani %25'tir. Eksitus nedenleri disuk kardiak
output, enfeksiyon ve paraplejidir.

Cerrahi tedavi yontemi ve zamanin segimi morta-

litt ve morblditeyl 6nemli derecede azaltmaktadir. Bu
nedenle klinik ve laboratuvar bulgularin iyi degerlendiril-
mesi erken tani ve tedavi olanagini saglar.

iki-boyutlu ve Doppler ekokardiyografi ile hemodi-

namlk ¢calismalar kesin tani konulmasinda ve hastalarin
izlenmesinde buyuk énem tasir.
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