KONJENITAL PULMONER KAPAK YOKLUKLU BES OLGU

Nurettin UNAL#®, Adnan AKCORALZ, Timur MESE*, Suphi HUDAOGLU* Oztekin OTO**,
Baran UGURLU**, Semsettin YUNUS*

[3.E.L Tp Fakiiltesi (ocuk Saglig ve Hastahif Anabilim Dah Cocuk Kardivoloji Bilim Dah*
D.E. U Tip Fakiiltesi Gogos Kalp Damar Cerrahisi Anahilim Dali**

OZET

Dagrnsal pulmaner kapak yoklegu nadiv gdrildes bir
amamall plep olpndare biynik R Fallon fetralofist
tle hiplikte ganildiginden Fallot erralgfisi'nin by
variamt ofarak da tanmlonmakiedir, lzole olpidar
vok wadiv olarak Hildiridmistir. Hostanemiz Cocit
Kardiolofisl Gotimindy 1992-1995 yillars arasinda
kererer galipmatars yapdms 548 oleudan 68 inde
(¥ I2.4) Fallor werralafisi saptanmiy bu algularin du
Shdde (%730 pulmoner kapak yoklnlugu
saptansugir. Nadie goridmesi ve tedavisinin Gzellik
gastermesi nedeni e olgularmuz sumeoriz,

Anafitar sizeihler: Pulmoner Eapak yoklugu

SUMMARY

Congenital ahsence of the pulmanary valve (3 a rare
cardiae malformation. In most af these cases, lesion
s associated with tetralogy of Fallet, Thevefore o 15
called tetralogy of Falloe with absent pulmanary
valve. Jsolated caves gre very rore. [n the Pedimric
Cardiolagy Depariment of D.E U Medical Faculny
12.4% percem of the 548 catheter study 15 reralogy
af Fallot and 4 (5.9%) of them are associated absent
prlmonary valve,
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Pulmoner kapak yoklugu nadir bir kardiak
anomalidir. 11k defa 1830 vilimda tanimlanmisur,
{3 giinden bu vyana literatiicde de 300 civarmda
olgu bildiriimistic (1. Olgularin gogunda ventri-
kiiler septal defeke (VSD), obstriktif pulmoner
annulus ve pulmoner arterlerin asin difatasyonu
vardir. Bu bicliktelik nedenivle bir cok klasik
kitapta “pulmoner kapak yoklugu olan Fallot
tetralojisi™ olarak tanimlanmaktadir, Bu nadir
anomali kombinasyonu olan olgularda fonksiyon
giyren pulmoner kapak yoktur. Klinik tablova
pulmaoner darlik ve yetersizlik hakim olmaktadir.
izole pulmoner kapak yokluklu olgular da
vayvinlanmistie. Ancak bu gok daha nadir olup,
literatiirdeki savilart 12 civanndadir. Pulmaoner
kapak voklugu: patent duktus arteriosus (PDA),
atrial septal defekt (ASD), ¢ift ¢iliml sa@
ventrikiil, atrioventrikiller septal defekt, bilyiik
arter transpozisvonu, Marfan sendromu gtbi kar-

diak anomalilerle birlikte tammbanmgtie (1-3%

Olgu 1: BA, 3 yvaginda kiz hasta fizik incele-
mede boy ve agirhk dlgtimleri %237 iin altimda i
Soluk, halsiz, hafif takipneik giriiniimde 1di
Dudaklarda, parmak uglarinda hafif sivanozu ve
comaklasmasi vardi. Akecigerlerinde 1ki tarall
sibilan ronkisleri ve sekresyon ralleri duyul-
maktayd.  Kardiolojik muayenede sol 3.inter-
kostal arahikta sistolik trill palpe edilivordu, avm
verde 4"j6 sistolik ejeksivon ve erken diastolik
iifiiriimi (to and fro) meveutty, Tkinei kalp sesi
hatiflemisti. Karaciger midklavikiiler hatta kot
kavsinin 2 em altinda ele gelmekteydi.

Lahoratuar incelemelerinde hemoglobin 12gr/dl,

hematokrit  %37.5. Telekardiografisinde sag

akcigerde  hiperacrasyvon  we  sola  degru
genisleme, sol akeiger alt lobunda atelektazi ve
infiltrasvon, her iki hiler bolgede vaskiiler yap
ile uyumlu dansite artist meveutty, Kardiotorasik
oran %50, sag ventrikil hipertrofisi meveuttu

(Sekil 1), Elektrokardiografide QRS aksi 07, sol
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atrial dilatasyon, saf ventrikil hipertrofisi ve

valiim yitklenmesi bulgular vardi.

Ekokardiografik incelemede ventrikiiler
septumda 13-14 mm posterior malalingment Lipi
V3D saptandi. Pulmoner aniilis dar olup kapak
hareketleri g@riilmedi. Pulmoner arterde 90
mmHg basing farks clan darlik ve agir derecede
pulmoner yetersizlik vardi, Ana pulmoner arter
ve dallan ileri derecede geniglemisti, Kardiak
kateterizasyon ve anjiografide VSD. aortada
dekstropozisyon.  pulmoner darlik  ve agu
vetersizlik, pulmoner trunkus ve dallarinda ileri

derecede dilatasyon saptandi (Sekil 2.3).

Manyetik rezonans gdriintiilemede  pulmoner
kapak yvoklugu, VSD, aortada dekstropozisyon,
pulmoner arterlerde dilatasvon  gériildii, Bu
bulgularla pulmoner kapak yoklugu olan Fallot
tetralojisi tanist konan hastaya ventrikiiler septal

defektin yama ile onarm, pulmoner valve

konduit, pulmoner arterlere trimming uvgulandi.

Olgu 2: O.S, 4 yasinda kiz hasta sivanoz ile
basvurdu. Fizik muayenesinde santral sivanozu,
biyiime ve pelisme geriligi, orta derccede
solunum  sikinuist, kalpte to and fro iifiirimii
vardy. Telekardiyografisinde belirgin tahta pabue
goriintiisi ile birlikle ana pulmoner arterin genis
oldugu izlenmekie idi, vaskiilaritede hafif artss
izleniyordu.  Yapilan  ckokardivografi  ve
anjiograft galismas: sonras: malalignment V5D,
aort dekstropozisyonu, pulmoner kapak yoklugu,
agir pulmener darhk ve pulmoner yetersizligi jle
pulmoner kapak yoklugu olan Fallot tetralojisi

tanisy kendu. Cerrahi ile tam diizeltmesi yapilds.

Olgu 3; EF, 11 yayinda hastanemize hir baska

merkezde  vapilan  anjiografi sonrast Fallot

tetralojisi tamst ile opere edilmek tizere refere

edilen kiz olguda, basvuruda gois aftrisl, nefes

darlizl.  santral sivanoz, ¢omak parmak.
deformitesi, garpint ve efor  kapasitesinde

aralma meveuttu. Telekardivografisinde vaskii-
laritede artis ile birlikte tahta pabue kalp
griinimii meveuttu. ki boyutly ekokardivog-
rafik galismada pulmoner arterde kapak wvapi-
simn olmadigy, pulmoner arterin ileri derecede
genislemis oldugu, Doppler ekokardivografide
ise pulmoner darlik ve pulmoner kapakia 2¢ 'den
yetersizlik oldugu saptamip  tamist pulmoner
kapak yokluklu Fallot tetralojisi olarak degis-

tirilerek  operasyona alnd.  Valvli  konduit

uygulanarak tam diizeltme operasyonu vaplds,

Olgu 4: Y5, solunum sikintist ve sivanozu ile
birlikte bagvuran {ic piinlik erkek bebekte, fizik
muayenede sol 111, IKA'da to and fre dfiirimi
saptandi.  Cekilen telekardiyvografisi  normal
olarak degerlendirildi. Lkokardivografik calis-
mada pulmoner kapak wvoklugu olan Fallo
letralojisi tanist ald, Takipte iken yirmi giinliik
oldugunda bradikardi-tagikardi ataklarr seklinde
disritmisi ve solunum sikintisi baslayan olgunun
yakinmalan yiizikoyun pozisyonda azahyordu.
Erken tam diizeltme amelivatina alindi.

Olgu 5: F.K, 18 yasinda gikayeti olmayan erkek
olgu, fizik muayenede to and fro Gifiirtimiinin
saptanmasi nedeniyle yapilan ckokardivografik
incelemede  rudimenter fonksivon girmeven
pulmoner kapaklarmin oldugu, pulmoner arterde
pulmoner darlik wve yetersizlik bulgularinm
oldugu saptandi. Olgu cerrahi girisim vapilma-

dan Elintk duromu stabil olarak izlenmekiedir,
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Sekil 1.Daoppler ekokardiogratik incelemede tipik o and Iro dfirimiinin kavd

Sekil 2.%an kenumda sag ventrikill anjicgrafilerinde dar pulmoner aniiliis ve genis pulmoner arterler
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Sekil 3, On-arka konumda saf ventrikiil anjiografilerinde asim dilate ana pulmoner arter ve dallar:

TARTISMA
Pulmaner kapak voklugu olan olgularin cogunda
matiir vidvitler doku yoktur. Diizensiz kenarli
nadiren ditz primitif, bag dokusundan olusmus
bir rim owvardie  (1,3,4). Baz durumlarda
inkomplet, defektli fakat matir olan valviller
doku  kalintisi bulunabilir, Bovile olgularda

prognoz kismen daha iyidir,

Pulmoner kapak yoklugu olan Fallot tetralojisi
olgularinda pulmoner kapaklar sadece vuvarlak
¢kt sekhindedir, Pulmoner kapak ve arterler
distndakr  diger tim yapiar Fallot tetralojisi
anatomusindedir. Ancak pulmoner arterlerin ana-
wmileri olagandan ¢ok farklidir, Ana pulmoner
arter, saf velveva sol ana pulmoner arer
dallarinda anevrizmal dilatasyon meveuttur. Ana
pulmoner arlerdeki dilatasyonun  basit olarak
pulmoner vetersizlige bagh gelistidi disiinl-
mektedir, Ancak ¢n azndan hastalann  bir
kisminda pulmoner arterlerde ve dallaninda kali-
timsal olarak da anormallikler saptanmaktadir.

Asin kevromh we dilate pulmoner arterler hava

vollarma  bast  yaparak solunum  sikimns:,

hillgesel amfizem ve atelektazilere yol agmak-
tadir. Baz cocuklarda sadece santral anevrizmal
dilatasvon goriilmekte periferik anormalliklere
rastlanmamakta veya kivrim ve dilatasyon tam
dilzeltme ameliyatlanindan sonra amama vakm
Kapak  voklukly

olgularda genelliklie belirgin bir duktus vokur

diizelebilmektedir  (2-5).

buna karsin  kollateraller saplanabilmektedi

(b). Aorta genistir. Saf arkus acrta sik goriiliie.

Fizik incelemede pulmaner vetersizlik (ifiiriimii

genellikle  dogumdan  itibaren  duyulabilir

Genellikle sag ventrikiil fazla olmak iizere kalp

gok bilylimiistiir, Pulmowmer trunkus ve ana

dallart anevrizmal oranlara varabilecek kadar

genislemistic.  Seyrek  olarak  agir  pulmoner

stenoz vardir.  AZir stenoz vetersizligi

dnleyebilir. Sag venteikiil ve ¢ikim yetersizlige

adapte  olabilmek igin  dilate olur.  biyle

olgularda sivanoz daha hatiftir ve sivanotik spell

daha az goriilmekiedir. lastalar daha  gok

solunum sistemi yvakinmalan ile basvururlar,
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Pulmoner kapak wvoklugu tams: sikbkla klinik
bulgular ve karakteristik Oftiriimden konabilir,
Etkilenen infantlarda dogumup takiben defigik
derceclerde  solunumsal  sorunlar  varday,
Respiratuar distres, asirt genislemis pulmener
arterlerin - bronslara  basist  ile  olur,  Agir
oloulards erken devrede kalp yetersizhifiinden
alitm siktr, Hidrops [@alis ve polihidramnios ile
intruterin tant almis algular yvayimlanmsou(3.4).
fzole pulmoner kapak vetersizligi olan olgular
ise oria vaslarda saf Kalp vetersizligi bulgulan

e tam alabalicler.

Fietk  incelemelerde  dogumdan  baslavarak

sistelik ve diastolik, weand-fro seklinde dfliriim
karakteristiktic. Bu bulgu ile asemptomatik olan
bir ginlik iken tan konmus ve tedavisi vapiinmg

glgular  vayinlanmistir,  Bizim  ¥Y.5  isimli

olgumuz 3 giinlilk iken kardiak oskiiltasvonda
saptanan Ciifirim ile tam almistie. Pulmoner
kapik vokluklu olgular baslangigia daha az
sivanetiktir ve agr klink tablolan voktur, By

olgularda hafif  sivanoz, izl solunom,

interkostal cekilmeler, wheezing gibi gelisen
solunum sikintist klinik olarak kalp vetersiz-

liginden avirt edilemez, Genellikle sistolik

bazende  diastelik  teil  palpe edili. Kalp

vetersizlifii olan olgularda karaciger bilylimesi

sikti. Minimal semptomld ya da semptomsuz

algularda ikinei kalp sesi giftlesmistir. Bu da

fonksiyonel  bir  valviiler  doku  varhigim

ditgiindiirir.  Biyle  olgulanm  otopsilerinde

hikiispid pulmoney valy bulunmustur,

Bir vasina kadar vasayan elgularda respiratuar

bulgularda ve siyvanozda kendiliginden azialma

th

gizlenir, Nedeni de venidogan dénemi igin

normal  savilan pulmoner  vaskitler  direncin

dzalmast ve sagdan sola santin azalmasichr,

Telekardiyogramlarda orta derceede bityiimiis
kalp, ileri derecede genistemis pulmaner ana,
sag velveya sol pulmoner arterler, siklikla tek
tarafll  amfizem, tarafta

karsi SEgmMenter

atelektazi  tipiktir,  Bu o bulgulann hepsi
hastamzda vardr, Hiler gdrimiim bazen timiril
andirsa da fleroskopt arter pulsasvonu giriilerck
kolayca  aynlabilir,.  Periferik  pulmoner
vaskiilarite genellikle normaldir. izole pulmoner
yetersizlikli olgulards gégiis rdntgeni normal
ofabilir va da Fallot w@iralogili olgular kadar
ofmayan pulmoner arter dilatasyonu gteiilir,
Oleularimizdan BA ve Y.5 'de bu bulgular
belirgindi. Hastalar solunum sistemi vakimmalar
ile basvurmuslard:.

Elektrokardiogratide sag wventrikill hipertrofisi
saptamir.  Ekokardiografi  bu maltormasyon
kompleksimi tammlamada  biiyitk  Snem  tasir,
Intrakardiak vapiyr ve diger vapilar tarafindan
kamutle edilmis genislemis damar vapilarim ve
ana pulmoner arterin anevrizmal dilatasyonunu
atriintillenchilmektedir (4). Hastalanmzm heps

kesin tanlarim ckokardivograt] ife almislardir.

Kardivak kateterizasvon hemodinamik degisik-
likleri ve pulmoner arter anatomisinide belirle-
mede yararhdir, Pulmoner arterlerin anormal
dallanmas: ve da@gihmuun saptanmas: cerraln
airigim igin gereklidir. Ug olgumuza kardiyak
kateter calismas) vapldi, birinde ekokardivos-
rafik inceleme ile operasyona verildi. bir olgu-

muzda klinik ve ckokardivografl ile jzlenmektedir,



Dokuz Lylil Universitesi Tip Fakailtesi Dergisi
Yil: 1998 Cilt: 12 Sayn: 1-2

Tedavide hastalar iki gruba ayrilir:

53

Erken bebeklik déneminde sorunu olmavan
ve klinik olarak basit Fallot tetralajisinden
daha ivi olan olgular. Bu olgularda sivanos
swmartia arimgz  sivanotik spell ve gémelme
nadirdir, Cerrahi ditzeltmesi Fallot tetralojisi
gibidir ancak operasyon zaman igin ¢ocugun
vapay kapak takilabilecek vasa kadar gelmes
beklenir {1.6,8). Olgulanmizdan 30 gee
diinemde operasyona verilirken crken tam
alan olgumuz 20 giinlik iken operasyona
verilmistir,

Cerrahi tam diizeltme vapilarak yasayvanlarin
diger tam dilzeltime  operasyonu  vapilmis
Fallot tetralojili olgular kadar yvasam siirmesi

beklenir,

Erken bebeklik doneminde ciddi solunum

[ )
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Pulmoner kapak voklugu nadiv sérillen bir

kardiak anomalidic.  Ancak  klinik bulgular:,

izlemi ve cerrahi tedavisinin tzellik arretmesi

nedeni ile tams Gnemlidic. Tipik 1o and fro'

tfiriimii ile klinik olarak diigfiniilen olgular
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