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OZET

Ulkemizde ve bati toplumlarinda izole ventrikiiler septum defekti ve aort
yetersizligi birlikteligi %5,5 - 9,4 arasindadir. Bu birliktelik 6nemlidir ¢linkii
ventrikiiler septum defektine eslik eden aort yetersizligi ilerleyicidir. Bu hastalar erken
yaslarda aort kapak degisimine ve yasam boyu antikoagiilan tedaviye ihtiya¢ duyabilir.

Ekim 1986 ile Aralik 2006 tarihleri arasinda hastanemiz Cocuk Kardiyoloji
Polikliniginde toplam 1438 hasta izole ventrikiiler septum defekti tanis1 alip bunlarin
79’unda (%S5,5) aort yetersizligi tesbit edildi. Ekokardiyografi ile izole ventrikiiler
septum defekti tanis1 alan bu hastalarin 261°ine (%]18) anjiokardiyografik inceleme
yapildi ve 212 (%14,7) hastaya cerrahi kapatma karar1 alindi. Anjiokardiyografik
inceleme yapilan 261 hastanin 41’inde (%15,7) sadece AVP, 63 (%24) hastada AVP ve
aort yetersizligi, 5 (%1,9) hastada ise sadece aort yetersizligi vard1.

Anjiokardiyografik inceleme sonrasi cerrahi kapatma karari alinan 212
hastanin ameliyat notlarmma ulasilan, cerrahi Oncesi ve sonrasi poliklinik takipleri
yapilan 124’liniin (%58,5) dosya bilgileri degerlendirildi. Bu 124 hastanin cerrahi
oncesi izlemde 20’sinde (%16) izole aort valv prolapsusu, 43’iinde (%34,6) aort valv
prolapsusu ve aort yetersizligi tesbit edildi. Izole aort yetersizligi olan hasta yoktu.

Calismamizda izole aort valv prolapsusu olan 20 hastanin cerrahi kapatma
sonras1 16’simda (%80) aort valv prolapsusu diizeldi. Cerrahi 6ncesi aort yetersizligi
olan ve cerrahi sonras1 takipleri yapilan 37 hastanin 17’sinde (%46) cerrahi sonrasi aort
yetersizligi diizeldi, 20 (%56) hastada ise aort yetersizligi devam etti. Hastalarin
hi¢birinde cerrahi kapatma sonrasi aort yetersizligi’'nin siddetinde artis olmadi. Cerrahi
kapatma sonrasi aort yetersizligi diizelen ve devam eden hastalar karsilastirildiginda
aort yetersizligi devam eden hastalarin ortalama cerrahi kapatma yasi daha ileri olsa da
calismamizda cerrahi sonrasi aort yetersizligi devamliligi i¢in istatistiksel olarak anlamli
bulunan tek risk faktorii defektin direkt siitiirle kapatilmasidir.

Caliymamizda sadece septal defektin kapatilmasi ile perimembrandz
ventrikiiler septum defekti ve aort yetersizligi birlikteliginde aort yetersizligindeki
ilerleyisin onlendigi ve hastalarin %46’smnda aort yetersizliginin tamamen diizeldigi
tesbit edildi. Boylece aort yetersizligi gelistikten kisa siire sonra, heniiz kapak

deformitesi ilerlemeden yapilacak olan tek basina cerrahi kapatmanm perimembrandz
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ventrikiiler septum defekti ve aort yetersizligi birlikteliginde aort yetersizliginin
diizelmesinde etkili bir yontem oldugu goriildii.

Anahtar Kelimeler: Ventrikiiler septum defekti, aort yetersizligi, cerrahi kapatma
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ABSTRACT

Ventricular septal defect and aortic insufficiency coexistance has 5,5 - 9,4 %
prevalance in both our country and in the western countries. This coexistance has
clinical significancy due to the progressive character of the aortic insufficiency when it
is coexistant with the ventricular septal defect. These patients may need aortic valvular
replacement in the early ages and lifelong anticoagulant treatment.

In the pediatric cardiology outpatient clinics of our hospital, 1438 patients were
diagnosed with ventricular septal defect between october 1986 and december 2006 and
in 79 (5.5%) of them coexistant aortic insufficiency was detected. The patients had the
diagnosis of isolated ventricular septal defect with the help of echocardiography. 261
(18%) of these patients underwent angiocardiographic evaluation and 212 (14.7%) of
them were decided to be performed surgical closure. Among the 261 patients that have
angicardiographic evaluation, 41 (15.7%) patients had isolated aortic valve prolapse, 63
(24%) had aortic valve prolapse and aortic insufficiency and 5 (1.9%) had isolated
aortic insufficiency.

Among the 212 patients that were treated with surgical closure, 124 (58.5%)
patients had available data on surgical procedures and postoperative follow up. When
these data evaluated 20 (16%) patients had isolated AVP, 43 (34.6%) patients had aortic
valve prolapse and aortic insufficiency, and none of the patients had isolated aortic
insufficiency.

Among the 20 isolated aortic valve prolapse patients that underwent surgical
closure, 16 (80%) patients had succesful surgical results. Among the 37 patients that
were operated for aortic insufficiency and had postoperative follow up, 17 (46%) had
succesful surgical results and 20 (56%) patients had persistent aortic insufficiency but
none of the patients had progression in the degree of aortic insufficiency. The patients
who were performed surgical closure of aortic insufficiency were divided into two
groups according to surgical success. Even though mean age of the patients whose
aortic insufficiency persisted after surgery is found to be higher, the only parameter that
is statistically significant for persistent aortic insufficiency after surgery is the use of
single suture closure technique.

In this study, in the group of patients who had coexistent perimembranous

ventricular septal defect and aortic insufficiency, it is seen that after surgical closure of



the ventricular septal defect, progression rate of aortic insufficiency was diminished and
even in 46% of patients complete cure from aortic insufficiency is detected. By this
way, it is seen that, solely surgical closure is an effective treatment modality for the
group of patients who has ventricular septal defect and aortic insufficiency, when it is
performed just after development of aortic insufficiency but before valvular deformity
occured.

Key Words: Ventricular septal defect, aortic insufficiency, surgical closure
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SIMGELER VE KISALTMALAR

Atriyal septum defekti

Aort valv prolapsusu

Aort valv replasmant
Atriyoventrikiiler
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1. GIRIS VE AMAG

Ventrikiiler septum defektlerinin (VSD) aort yetersizligi (AY) ile birlikteligi
ilk kez Laubry ve Pezzi tarafindan 1933’de sunulmustur (1). AY ile birlikte olan
VSD’ler siklikla subpulmonik veya perimembrandzdiir. Subpulmonik VSD’lerde aort
yetersizligi gelisme siklig1 perimembrandz defektlere gore daha fazladir.

Miiskiiler outlet, suprakristal, infundibuler ya da konal olarak da adlandirilan
subpulmonik VSD’ler bat1 toplumlarindaki defektlerin %5-8’ini olustururken uzakdogu
iilkelerindeki VSD’lerin %21-30’unu olusturur. Miiskiiler outlet VSD’ler ile birlikte
olan AY’nin klinik seyri hakkinda ¢ok sayida g¢aligma vardir. Miiskiiler outlet
defektlerde ilk onsekiz yilda yasla birlikte aort valv prolapsusu (AVP) ve AY sikligmin
arttig1 gosterilmistir (53). Perimembrandz defektlerle birlikte goriilen AY ’nin seyri ise
daha az aydnlatilmistir. Mevcut calismalar perimembrandz defektlere eslik eden
AY’nin de ilerleyici oldugunu gostermektedir. Miiskiiler outlet defektlerde genel
yaklasim defektin erken donemde AVP veya AY saptandiginda kapatilmasi yoniindedir
(20, 104). Bu hastalarda AVP ortaya ¢iktiktan 3-4 yil sonra kapak harabiyetinin
olustugu, prolabe kapagin immobil hale geldigi ve sadece defektin kapatilmasmin
yeterli olmayip birlikte valviiloplastininde yapilmasi gerektigi bildirilmistir (53).
Perimembrandz VSD’li hastalarda AVP’nin ortalama gelisme zamani ve AY’ye
ilerleme hiz1 belirsizdir. Bu hastalarda cerrahi kapatmanim yasi netlesmemis ve oneriler
bu hastalarin yakin ekokardiyografik takiplerinin yapilmasi ve aort yetersizliginin
ilerlemesi durumunda septal defektin kapatilmas1 yoniindedir (20). Yine perimembrandz
defektlerde VSD onarimi sonrast AY siddetindeki degisiklikleri inceleyen ¢aligmalarin
cogu Kkiiciik cerrahi serilerdir ve bu hastalar siklikla valviiloplasti veya aort valv
replasmani (AVR) yapilmis olan hastalardir (72).

Biz 6nceki ¢aligmalara gére daha genis bir hasta grubunu iceren ¢aligmamizda
cerrahi Oncesi takipte AY gelisiminde etkili olabilecek faktorleri belirlemeyi,
perimembrandz VSD’lerde AVP’nin AY’ye ilerleme siiresini, sadece VSD
kapatilmasinin AVP ve AY’nin cerrahi sonrasi seyrine olan etkisini degerlendirmeyi
amagladik. Calismamizda endokardit olan iki hasta disinda tiim hastalara cerrahi 6ncesi
anjiokardiyografik calisma  yapilmis ve hastalarin hemodinamik  verileri

degerlendirilerek cerrahi Oncesi donemde AY gelismesine olan etkisi arastirilmistir.



Literatiirde perimembrandz defektlerde hemodinamik 6zelliklerin AY gelisimine olan
etkisini arastiran ¢aligmalar sinirli sayidadir (24,104).

Ayrica ¢aligmamizda cerrahi sonrast erken donemde kaybedilen hastalarmn
demografik, ekokardiyografik ve hemodinamik verilerini yasayan hastalarla

karsilastirilarak erken donem mortaliteye etkisi olan faktdrleri belirlemeyi amagladik.



2. GENEL BILGILER

2.1. TANIM VE TARIHCE

Ventrikiiler septum defekti (VSD), sag ve sol ventrikiilii aywran septuma
yerlesen, bir ya da daha fazla sayida olabilen agikliklar olarak tanimlanabilir. Ik kez
Henri Roger 1879°da kiigiik, izole VSD’nin tipik iifiirimiiniin uzun bir yasamla olan
birlikteligini tanimlamig, Eisenmenger tarafindan 1897°de siyanoz ve pulmoner
hipertansiyonu olan bir olgunun postmortem bulgular1 sunulmustur. Daha sonraki
yillarda Abbott ve Taussig defektin yeri ve eslik eden anatomik bozukluklar ile klinik
bulgularin iligkisini aragtirmustir.

VSD’leri tek basma bulunabildigi gibi Fallot tetralojisi, ¢ift c¢ikish sag
ventrikiil, trunkus arteriyozus gibi dogustan kalp hastaliklarinda kompleksin bir pargasi
olarak, biiyiik damar transpozisyonu gibi bazi1 dogustan kalp hastaliklarinda ise eslik

eden bir anomali olarak bulunabilir.

2.2. VENTRIKULER SEPTUMUN EMBRIiYOLOJiSi

Ventrikiiler septumun embriyolojik gelisimi iyi bilinmektedir (2). Intrauterin
yasamin 3. haftasinin sonunda kardiyak lupun olusumunu takiben ventrikiiler kistmdan
primitif sol ventrikiil, bulbus kordisin proksimal kismindan primitif sag ventrikiil
gelisir, bu iki yap1 arasinda primer interventrikiiler foramen bulunur. Her iki ventrikiil
sag ve sol atriyoventrikiiler kanallar araciligi ile atriyumlarla iliskidedir. 4. haftanin
sonunda miiskiiler ventrikiiler septum vetrikiil tabanindan yukar1 dogru gelismeye baslar
ve ventrikiili kismen sag ve sol olarak ikiye aywrir. 5. haftanin sonunda trunkus
arteriyosusda karsilikli iki kabart1 olusur (konoturunkal ridge). Bu kabartilarin herbiri
digerine dogru spiral yapacak sekilde biiyiir ve karsilikli birleserek aortikopulmoner
septumu olustururlar. Her iki AV kanal arasinda bulunan endokardiyal yastik
dokusunun proliferasyonuda bu donemde gergeklesir. Aortikopulmoner septum (konal
septum) asagiya ventrikiile dogru uzlanir ve daha 6nce birlesmis olan muskiiler septum
ve endokardiyal yastik dokusu ile birlesir. Bu {i¢ yapinin birlesmesi intrauterin yasamin
7.-8. haftalarinda tamamlanir ve interventrikiiler foramen kapanir. Daha sonra septumun

bu bolgesi ince membrandz interventrikiiler septum olarak sekillenir (3).



2.3. ETiYOLOJi

Ventrikiiler septum defektlerinin kesin nedeni iyi bilinmemekle birlikte hem
cevresel etkenlerin hem de ailesel yatkinhigmn etiyolojide rol oynadigi kabul
edilmektedir. Annenin sigara kullanmasi, annede diyabet varligi, boya sanayisinde
calisma ve sa¢ boyalari etiyolojide suclanmaktadir (8). Tarim ilaglar1 gibi cevresel
ajanlarin izole VSD’nin etiyolojisindeki yeri tartigmalidir. Baltimore-Washington infant
caligmasi ve diger bazi arastirmalar anne veya babanin tarimsal ajanlara maruziyetinin
cocuklarda artmis izole VSD riski ile birlikteligini gostrerirken bunu desteklemeyen
arastirmalar da vardir (4, 5). Bazi calismalarda ise kompleks kardiyak anomalilerin bir
parcast olan VSD’lerin sikliginda artis bulunurken izole VSD sikliginda anlamli bir artig
bulunmamastir (7).

Aralarmda 3.derece akrabalik bulunan anne veya babanin herhangi birinde
VSD varliginda ¢ocukta VSD goriilme ihtimali %4,4 tiir (7).

Trizomi 21, trizomi 13, trizomi 18 gibi cogu kromozomal sendromda ve daha
nadir goriilen baz1 sendromlarda (Cornelia de Lange gibi) VSD en sik goriilen kalp
hastaligidir. Bununla birlikte VSD’li hastalarin %95’inden fazlasinda kromozomal bir

anomali tesbit edilememistir (6).

2.4. EPIDEMiYOLOJi

Ekokardiyografinin klinik kullanima girmesine kadar VSD’nin tam olarak
dogru bir prevalansi yapilamamistir. Ciinkii izole defekti olan pek ¢ok hasta
asemptomatiktir ve bu hastalar kardiyak kateterizasyon ve anjiografi i¢in de aday
degildir. Ayn1 zamanda sik rastlanilan kendiliginden kapanma postmortem verilerin
incelenmesine dayali klinik ¢aligmalarinda prevalans: eksik olarak gosterdigi anlamina
gelmektedir (9).

Giiniimiizde ¢ocuk kardiyoloji kliniklerinde dogumsal kalp hastalig1 tanisi ile
izlenen hastalarin yaklasik %20’si izole VSD dir. Izole VSD, bikiispid aort kapagimdan
sonra en sik goriilen dogumsal kalp hastaligidir. Ge¢mis yillarda Hoffman ve Moe
tarafinda yapilan farkli caligmalarda VSD siklig1 term yenidoganlarda 1000 canli
dogumda 1.5-3.5, preterm yenidoganlarda ise 1000 canli dogumda 4.5-7.5 olarak



bildirilmistir. Defektlerin ¢ogu spontan olarak kapandigi i¢in eriskin donemde prevalans
en diistiktiir. (10)

Son yillarda yapilan renkli Doppler ekokardiyografi taramalarmda dogumda
VSD siklig1 %1-5 arasinda bildirilmektedir. Bu artmis sikligin nedeni genelde yasamin
ilk aylarinda kapanan kii¢iik miiskiiler VSD’lerin de saptanmasidir (11, 12).

Izole VSD Kiz ¢ocuklarinda biraz daha sik goriiliir. izole VSD’li hastalarin
%56’s1 kiz, %44°1 erkektir (29).

2.5. VENTRIKULER SEPTUMUN ANATOMISi

Kisa eksende her iki ventrikiil agildiginda hilal seklinde sag ventrikiil
tarafindan kismen cevrelenmis dairesel bir sol ventrikiil goriiliir. Interventrikiiler septum
100-120 derecelik bir yay seklindedir ve bu anatomik yap1i septumu giiclendirir.
Septumun sol yaris1 apeksten aort kapagina dogru sigmoid bir yap1 gosterir ve artan
yasla bu yap1 daha da belirginlesir. Pulmoner kapak trikiispit kapaktan krista
supraventrikiilaris ya da ventrikiiloinfundibuler katlant1 olarak adlandirilan miiskiiler bir
yap1 ile ayrilir. Boylece sag ventrikiil outleti tamamen miiskiiler bir doku ile koni
seklinde sarilmistir. Bunun tersine aort ve mitral kapak arasinda fibroz bir doku bulunur
ve sol ventrikiil outleti kismen miiskiiler kismense fibroz bir yapidadir.
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Aort kapag, trikiispit ve mitral kapaklara olan “wedge” konumu nedeniyle
ventrikiil tabaninda biraz daha derine yerlesmistir. Aort kapag: ile mitral ve trikiispit
kapaklar arasinda fibroz devamlilik vardir ve bu bolge santral fibréz cisim olarak
adlandirilir. Santral fibréz cismin ventrikiiler septumdaki uzantis1i membrandz septumu
olusturur. Membrandz septum mitral kapagin 6n yaprakcigi ve trikiispit kapagm septal
yaprakcigi ile baglantilidir.

Trikiispit kapagm septal yaprakcigir mitral kapagm on yaprakcigindan daha
apikale yerlestigi i¢in sol ventrikiil tarafindan bakildiginda membrandz septumun arka
parcast iki ventrikiiliin arasinda degil sol ventrikiil ve sag atriyumun arasindadir. Bu
septum bolgesi atriyoventrikiiler septum olarak adlandirilir. Sonugta membrandz septum
trikiispit kapagin septal yaprakcigi tarafindan atriyoventrikiiler ve interventrikiiler
olmak iizere iki kisma ayrilir (13, 28).

Miiskiiler septum, tepesi membrandz septum tarafindan olusturulan iicgen

seklinde ii¢ bolgeye ayrilir, bunlar; inlet, outlet ve trabekiiler pargalardir (Sekil 1).



Septum sag ventrikiil tarafinda sola kiyasla yogun bir trabekiilasyon gosterir. Burada
ozel bir yapi, trabekiiloseptomarjinalistir. Bir govde ve iki bacaktan olusan ve “Y”
harfine benzeyen bu yap1 ventrikiil apeksine dogru oblik sekilde uzanarak burada
moderator bant1 olusturur. Kraniyal ugta ise gdvde 6n ve arka kollara ayrilir, 6n kol
pulmoner kapag1 desteklerken arka kol membrandz septuma uzanir. On ve arka kollarin

ayrim bolgesinde ise konal papiller kas (lancisi kas1) yerlesir (13).

Sekil 1. Sag ventrikiil tarafindan bakildiginda membranéz ve miiskiiler septumun béliimleri

Memrandz
saplum

2.6. VENTRIKULER SEPTUM DEFEKTLERINDE SINIFLAMA

Ventrikiiler septum defektinin morfolojisi ve yerlesimi hastaligin seyrini,
gelisebilecek komplikasyonlar1 ve tedavi yaklagimini belirleyen en énemli faktorlerdir.
VSD’lerin farkli morfolojik tiplerinin tanimlanmasinda bugiine dek ¢ok c¢esitli
siniflamalar Onerilmis ve kullanilmistir. 1960°da Lev defektleri yiiksek ve alcak
yerlesimli olarak tanimlamisken, Taussig basit defektler (Roger hastaligi) ve aortun
overridingi ile beraber olan defekler olarak ikiye ayirmis, Goor ve arkadaglari ise

septumu olusturan yapilarin gelisimsel orjinlerini temel alan bir smiflama yapmaistir.



Daha sonraki donemde Van Praagh tarafindan morfolojik ve embriyolojik 6zelliklerin
kombine edildigi bir smiflama yapilmis, Kirklin ise cerrahlar i¢in degerli olabilecek bir
sistem iizerinde caligmigtir. 1980-1990°11 yillarda Soto, Anderson ve Baker tiim bu
gereksinimleri karsilamaya yonelik siniflamalar lizerinde ¢aligmig fakat sonraki yillarda
da tartigmalar devam etmistir. Giiniimiizde herkes tarafindan kabul goren bir siniflama
tizerinde fikir birligi olusmamistir. Ortak kani defektin ilk tanimlandigi donemlerdeki
gibi basit olmadigidir (13, 14, 21).

Miiskiiler ventrikiiler septuma simnirli bir defektin hem sinirlarmi tanimlamada
hem de bu smirlarin miiskiiler oldugunu gostermede sorun yoktur, oysa ¢ogu defekt
muskiiler ventrikiiler septumun kenarindadir ve atriyoventrikiiler ve/veya arteryel
kapaklarin anulusuna uzanim gosterir. Bu lezyonlarin bazilar1 valviiler orifisin
overridingi ile birliktedir. Boyle bir defektin kesin smirlarint belirlemek c¢ok daha
zordur (14).

Gilinlimiizde en sik Soto ve arkadaslar1 ile Anderson ve arkadaglar1 tarafindan
yapilan ve aralarinda ¢ok az fark bulunan iki smiflama kullanilmaktadir. Avrupa
Pediatrik Kardiyoloji Dernegi’nin (AEPC) dogustan kalp hastaliklarma iliskin veri
tabaninin olusturulmasinda ve tedavi sonuclarinin izlem ve degerlendirilmesinde
kullanilmak tizere 2000 yilinda yayinladig1 “Avrupa Pediyatrik Kardiyoloji Kodu’nda
da Anderson ve arkadaglariin yaptig1 siniflama benimsenmistir.

Bu siniflamada VSD’ler perimembrandz, miiskiiler ve doubly committed
juksta-arteryel defektler olmak iizere ii¢ ana gruba ayrilir. Bu smiflandirmanin avantaji,
defektin iletim dokusu ve arteryel kapaklarla olan iliskisi, izlemde gelisebilecek
komplikasyonlar, kapanma potansiyeli ve cerrahi yaklagim agisindan yol gdsterici
olmasidir. Sag taraftan bakildiginda ventrikiiler septum dort pargaya ayrilabilir. Inlet
septum; trikiispit kapak anulusundan trikiispit kapakciklarin tutundugu yere, trabekiiler
septum; trikiispit kapak yaprakciklarin tutundugu yerden 6nde apekse ve yukarida krista
supraventrikiilarise, outlet veya infundibuler septum; kristadan pulmoner kapaga kadar
olan kisimdir. Membrandz septum ise ortada kiiciik bir bolgedir.

Ventrikiiler septum defektleri morfolojik 6zelliklerine, ventrikiiler septumdaki
konum ve komguluklarina gore smniflandirirken, defekte sag ventrikiil tarafindan
bakildiginda goriilen sinirlar temel alinir. Perimembrandz ve miiskiiler VSD’ler yine sag
ventrikiilde uzandiklar1 septum parcasina gore inlet, outlet ve trabekiiler alt gruplarina

ayirilir. Sag ventrikiiliin birden fazla kesimine agilan defektler ise konfluen VSD olarak



isimlendirilir. Burada 6nemli olan nokta, inlet, outlet ve trabekiiler kesimlere boliinen
yapinin interventrikiiler septum degil, sag ventrikiil oldugudur. Ciinkii, aortun “wedged”
pozisyonu nedeniyle sag ventrikiiliin inleti sol ventrikiiliin outletine (subaortik bolgeye)
acildigindan, kalpte “inlet septum” diyebilece§imiz bir anatomik bdlge
bulunmamaktadir. Sag ventrikiil outletinin (subpulmoner infundibulum) 6nemli bir
kismi ise serbest duvarlidir, “gercek” interventrikiiler septum niteliginde olan outlet

septum kiiciik bir bolgeden ibarettir (14, 15).

2.6.1. Perimembrandz Ventrikiiler Septum Defektleri

Normal bir kalpte membrandz septum ve supraventrikiiler krest olarak
adlandirilan kisma yerlesirler. Membrandz septum sol ventrikiil tarafinda aort ve mitral
kapak yaprakciklar1 arasinda fibroz devamlilik gosterir, bu bolgenin sag taraftaki
karsilig1 sag fibroz liggendir. Membrandz septumla sag fibroz liggenin birlestigi bolge
santral fibroz cisim olarak adlandirilir. Perimembrandz defektler santral fibroz cisme
bitisik yerlesirler. Membrandz septum bu bodlgede aort kapaginin sag ve non koroner
kapakciklar1 arasindaki fibroz liggenin tabanini olusturur (14).

Membrandz septum trikiispit kapagin septal yaprakcigmin yapisma ¢izgisi
tarafindan atriyoventrikiiler (AV) ve interventrikiiler septum diye iki kisma ayrilir.

AV iletim dokusu, Koch iiggeninin tepesinden miiskiiler septuma dogru yol alirken,
membrandz septumun AV kesiminden geger. Boylece ileti dokusu trikiispit kapakta
straddling yoksa defektin arka-alt kismindan gecer (14).

Perimembranoz-inlet VSD: Sag ventrikiiliin inletine acilan defektlerdir. Bu
defekt trikiispid septal yaprakciginin altindadir, defektin arka-alt kenarini trikiispid ve
mitral kapaklarin fibroz devamliligi olusturur. Defektin {ist kenarinda membrandz
septum ve aort kokiiniin fibroz dokusu yer alir. Bu defektlerde trikiispid septal
yaprakcig1 defektif olabilir (bu durumda sol ventrikiil-sag atriyum sant1 goriiliir) ve
“straddling” gosterebilir. Ventrikiiler septum defekti, trikiispid kapagin septal
yaprakcigi, membrandz septum anevrizmasi veya trikiispidden gelen aksesuar dokularla
kismen kiiglilebilir ya da tamamen kapanabilir (14, 16).

Perimembranéz-outlet VSD: Sag ventrikiil outletine acgilan perimembrandz
defektlerdir. Sag ventrikiil outletinin (subpulmoner miiskiiler infundibulum) énemli bir

kism1 serbest duvarli bagimsiz bir yapidir, ger¢ek interventrikiiler septum niteligindeki



miiskiiler outlet septum ¢ok kiiciik bir bdlgedir. Bu nedenle, septum yapilarinin
malalignment gostermedigi saf outlet defektler olduk¢a nadirdir. Perimembrandz-outlet
defektler genellikle outlet septuma degil, outletlerin altma agilir. Subaortik ya da
subpulmonik olabilirler. Outlet septumda 6ne (anterosefalad) deviyasyon oldugu zaman
aortik kapak orifisi miiskiiler ventrikiiler septuma overriding yapar. Bu defektlerde sag
ventrikiil ¢ikis yolu darligi goriilebilir. Fallot tetralojisinden ayrimi muskiiler
infundibuler stenozun yoklugu ile yapilir. Outlet septumun arkaya (posterosefalad) sol
ventrikiil ¢ikis yoluna dogru deviyasyonu subaortik darliga neden olur. Bu durum
siklikla aortik arkin obsriiktif lezyonlar1 ile birliktedir (siddetli tiibiiler hipoplazi ya da
aortik interruption). Perimembrandz outlet VSD, septumun 6ne deviyasyonu ve sag
ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu kombinasyonuna Fallot tetralojisi iyi bir Ornektir.
Sag ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu olmaksizin septumun 6ne dogru deviyasyon
gosterdigi perimembrandz-outlet VSD’ler ise “Eisenmenger VSD” olarak bilinir (14,
15).

Perimembranoz-trabekiiler VSD: Sag ventrikiiliin trabekiiler kesimine agilan
perimembrandz defektlerdir. Bunlar kiiciik, yarik seklinde defektler olup, nadir
goriliirler; siklikla konfluen defektlerin bir parcasini olustururlar. Bu defektlerde

trikiispid septal yaprak¢iginda kleft siktir (15).

2.6.2. Miiskiiler Ventrikiiler Septum Defektleri

Sag ventrikiilden bakildiginda kenarlar1 tamamen miiskiiler dokudan olusan bu
defektler, sag ventrikiilde agildiklar1 bdlgeye gore inlet, outlet veya trabekiiler olarak
smiflandirilir.

Miiskiiler-inlet VSD: Trikiispid septal yaprakciga yakin yerlesimli olan bu
defekt yaprakciktan miiskiiler dokuyla ayrilir. Trikiispid ve mitral kapaklar arasinda da
miiskiiler doku bulunur.

Miiskiiler-outlet VSD: Sag ventrikiil outletine acilan miiskiiler defektlerdir.
Diger miiskiiler defektler gibi, sag ventrikiilden bakildiginda tamamen miiskiiler
kenarlidir. Bu VSD’ler serbest duvar miiskiiler subpulmoner infundibulumun hemen
altma agilan kiiciik defektler veya aortun overriding gosterdigi daha genis defektler

seklinde olabilir, bu ikinci tiir defektlere sag ventrikiil ¢ikis yolu darlig1 eslik edebilir.



Miiskiiler-outlet defektlerde aort ve trikiispid kapak yaprakciklari, icinden AV iletim
dokusunun gectigi miiskiiler bir dokuyla birbirinden ayrilirlar.

Miiskiiler-trabekiiler VSD: Trabekiiler miiskiiler septuma yerlesen defektlerdir.
Genis miiskiiler-trabekiiler defektler genellikle orta ventrikiiler diizeyde, septomarjinal
trabekiilasyona yakin yerlesimlidir. Septum sol ventrikiil tarafinda daha diizglin bir
yiizeye sahiptir. Sol ventrikiil tarafindan bakildiginda tek bir defekt olarak goziiken
miiskiiler-trabekiiler VSD’ler bazen septomarjinal veya septoparyetal trabekiil
tarafindan ¢aprazlanarak sag ventrikiile birden fazla delikle agilabilir. Ger¢ek miiltipl
miiskiiler-trabekiiler — defektlerde ise, apikal miiskiiler septum siingerimsi

goriiniimiindedir ve bu defektler “Swiss-cheese” VSD olarak adlandirilir.

2.6.3. Doubly Committed Juksta-Arteryel Ventrikiiler Septum Defektleri

Defekt normal kalpte miiskiiler subpulmoner infundibulumun olmasi gereken
yerdedir. 1980°de Soto ve Anderson bu alanin miiskiiler outlet septumun bir pargasi
oldugunu ifade etmislerdi (80). Fakat Anderson giinlimiizde bunun gecerli olmadigini
bildirilmistir (14). Normal kalpte, pulmoner kapak serbest duvar miiskiiler subpulmoner
infundibulum tarafindan desteklenmektedir ve bu bolge interventrikiiler degildir.
Pulmoner kapak, aort kapagindan daha yukari yerlesmistir ve aort siniisleriyle
subpulmoner infundibulum arasinda fibr6z doku yer alir. Doubly committed juksta
arteyel defektlerde ise hem miiskiiler outlet septum yoktur, hem de subpulmoner
miiskiiler infundibulumun septal bolgesi gelismemistir. Bu defektin tavanini hemen
hemen ayni diizeyde yerlesen aort ve pulmoner kapagin fibroz devamlhilik gosteren
yaprakciklari olusturur (14, 17). Sag ventrikiil tarafindan bakildiginda defektin arka-alt
kenarini siklikla aort ve trikiispit kapak arasmdaki miiskiiler yap1 olusturur. Bazende
defekt daha biiyiik olur ve arka alt kenar1 aort ve trikiispit kapak arasindaki fibroz
dokuya kadar uzanir, bu sekilde bir defekt hem DCJA’dir, hem de perimembrandzdiir.
DCIJA defektlerde subpulmoner infundibulumun yoklugu nedeniyle aort veya trikiispit
kapaklardan biri veya bazen her ikisi interventrikiiler septuma overriding gosterebilir.
DCIJA defektlerin her zaman suprakristal olarak adlandirilmasi dogru degildir. Ciinkii
krista supraventrikiilaris normal septumun bir belirtecidir ve VSD’nin varliginda

siklikla ya yoktur ya da konum ve sekli degismistir (14).
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Tablo I. Ventrikiiler septum defektlerinin interventrikiiler septumdaki konum ve uzanimlarina
gore simiflamasi*

1-Perimembrandz (Defektler AV ve arteryel kapaklarin arasindaki alandadir)
Sag ventrikiil inletine agilan defektler
Sag ventrikiil outletine agilan defektler
Trabekiiler septuma uzanim gosterenler
Konfluen defektler

2-Miiskiiler (Miiskiiler ventrikiiler septumda sinirlidir)
Inletlerin arasia agilan
Outletlerin arasina agilan
Apikal bolgeye agilan

3-Doubly Comitted Juksta Arteryel Defektler
Arka-alt kenar1 miiskiiler olanlar
Arka-alt kenar1 perimembrandz olanlar

*Kaynak: 14

Modifiye Soto smiflamasinda ise inlet miiskiiler septumdan trikiispit anulusa
dogru uzanan ve membrandz septumla direkt baglantisi olmayan defektler
jukstatrikiispit nonperimembrandz olarak ifade edilmis ve dordiincii grup olarak

yukardaki tabloya eklenmistir.
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Sekil 2. Modifiye Soto simflamasinda sag ventrikiil tarafindan bakildiginda defektlerin ventrikiiler
septumdaki konumlar1*

PM:Perimembrandz, MO:Miiskiiler outle_t, JA:Juksta—arteryel, JT:Jukstatrikiispit, MI:Miiskiiler inlet, MT:
miiskiiler trabekiiler, OE:Outlet uzanim, [E:Inlet uzanim, RV: Sag ventrikiil
*Kaynak: 28

Moss tarafindan sunulan smiflama (Tablo II) defekti tanimlarken farkl
caligmalarda kullanilan sinonimlerin taninmasi yoniinden faydalidir. Burada her zaman
bu sinonimlerin birbirini tam olarak karsilamadigi da bilinmelidir. Ornegin tiim
miiskiiler outlet defektler DCJA olmadigi gibi bunlarin suprakristal olarak

adlandirilmalar1 da her zaman dogru degildir (29).

Tablo II. Moss tarafindan sunulan simiflama*

1. Perimembranéz VSD: Tiim VSD’lerin %80’i dir. Sikhkla muskiiler,
inlet veya outlet septuma uzamr. Infrakristal olarakta adlandirilir.

2. Miiskiiler Outlet VSD: %5-7 goriiliir. Uzak dogu irklarinda tiim VSD’
lerin yaklasik %30’unu olusturur. Pulmoner kapagin hemen
alindadir. Suprakristal, konal, subpulmonik, doubly committed
subarteryel olarakta adlandirihir.

3. Miiskiiler Inlet: %5-8 goriiliir. Perimembranoz defektlerin arkasinda
ve altindadir.

4. Muskiiler trabekiiler: %5-20

+ Santral veya midmiiskiiler
+ Apikal
* Marjinal
* Swiss cheese
*Kaynak: 29
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Sekil 3. Ventrikiiler septum defektlerinin sag ventrikiil tarafindan goriiniimii.

a; outlet defekt, b; konal papiller kas, c¢; perimembranoz defekt, d; marjinal miiskiiler

defekt, e; santral miiskiiler defekt, f; inlet defekt, g; apikal miiskiiler defekt

2.7. FIZYOPATOLOJI

Defektin boyutu hastanin fizyolojik durumunu belirleyen en 6nemli anatomik
degiskendir. Fetal hayatta kiiclik bir limen ve kalin bir media tabakasindan olusan
pulmoner arterlerin media tabakasi dogumdan sonra hizla incelir ve pulmoner damar
direnci normalde postnatal 7-10. giinlerde eriskin seviyelere geriler.

Kiigilk VSD’ler iki ventrikiil arasinda akima karst biliylik bir direng
olustururlar. Bu hastalarin kii¢iik bir sol-sag sant1, normal sag kalp basinglar1 ve normal
ventrikiil calisma karekterleri vardir. Pulmoner vaskiiler rezistansda (PVR) artisa egilim
yoktur ve tiim kardiyak siklus boyunca sant soldan sagadir. Baz1 hastalarda izovolemik
gevseme doneminde sant dursada higbir zaman sagdan sola dogru bir akim olmaz.

Orta biiyiikliikteki VSD’ler orta-biiyiik bir santa izin verecek kadar biiyiik,
akima kars1 bir direng olusturabilecek kadar kiicliktiirler. Bu hastalarda PVR’da belirgin
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bir yiikselme son derece nadirdir. Cogu hastada sol atriyum ve ventrikiilde volim
yiklenmesi ve sol ventrikiil hipertrofisi mevcuttur. Sag ventrikiil sistolik basinci
sistemik basincin %70-80’ine ulasana kadar intrakardiyak akimin karekteristigi kiigiik
defektlerdeki gibidir. Sag ventrikiil basmnci bu smir1 astiginda izovolemik gevseme
doneminde bir miktar kan sol ventrikiile geg¢sede erken sistolde bu kanin ¢ogu sag
ventrikiile geri doner (45).

Genis defektlerde ventrikiil seviyesinde akima karst bir direng yoktur
(nonrestriktif) bu hastalarda sant miktarinin yegane belirleyicisi sistemik ve pulmoner
damar direngleridir. Defektin nonrestriktif karekteri nedeni ile pulmoner akim her iki
ventrikiiliin ortak ejektil kuvvetinden kaynaklanir. Kiiciik bir sag-sol sant vardir.
Yasamin ilk aylarinda PVR’1n azalmas: ile sol-sag santin miktar1 ve sol atriyuma olan
vendz doniis belirgin derecede artar. Bu sol atriyum ve sol ventrikiilde genigleme ve sol
ventrikiil kas kitlesinde artigla sonuglanir. Sol ventrikiildeki belirgin voliim yiiklenmesi
nedeni ile bu hastalarda siklikla 2-8. haftalar arasinda konjestif kalp yetersizligi
gelismektedir (46). Infantm bu artmus voliim yiikiine yamit1 frankstarling etkisi, artmus
sempatik aktivite ve miyokardiyal hipertrofidir. Bu son mekanizma hastanin
kompansasyon yetengini belirleyen en énemli etkendir. Artmis pulmoner kan akiminin
devam etmesi ile pulmoner damarlarda adventisyal kalinlasma, medial hipertrofi ve

intimal zedelenme olusur ve zamanla pulmoner vaskiiler obstriktif hastalik gelisir (47).

2.8. KLINIiK BELIiRTi VE BULGULAR

VSD’li hastalarin yakinmalar1 ve fizik muayene bulgular1 santin, dolayisiyla
defektin biytlikligi ile yakindan iliskilidir (18, 19). VSD’ler boyutlarina gore kiiciik,
orta ve genis defektler olarak siniflandirilir. Genis ventrikiiler septum defektlerinde
¢ikan aort cap1 normalden genis olacagindan VSD’nin ¢ap1 aort ¢capina gore standardize
edilmemelidir. VSD ¢apinimn viicut yiizey alanina oranlandigi siniflamanm kullanilmasi
daha uygundur (39, 99).

Kiigiik ve orta biiylikliikkteki VSD’lerde defekt soldan saga olan sant1 sinirlar.
Ancak, genis defektlerde ventrikiiler seviyede akima karsi herhangi bir direng yoktur.
Boyle defektlerde akimin belirleyicisi sistemik ve pulmoner damar direncidir. Kiiglik
VSD’li hastalarda ya hi¢ semptom yoktur ya da semptomlar ¢ok hafiftir. Rutin muayene

icin getirilen ¢ocukta duyulan iflirim ilk bulgu olabilir. Normal bir yenidoganda
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pulmoner damar direnci eriskin yaslara gore yiiksektir ve ilk bir kag¢ haftada hizla diiser.
Sonugta ventrikiiller arasindaki basmg farki belirginlesir ve iifiiriim isitilir. Ufliriim
siklikla ilk 1-6. haftada, nadirende pulmoner damar direncindeki hizli diisiis nedeniyle
yasamin ilk gilinlerinde duyulabilir.

Kiiciik izole VSD’li hastalar genelde asemptomatiktir kiiglik sol-sag santin
pulmoner kompliansta az da olsa degisiklik yapmas1 sonucu hafif takipne gelisebilirse
de bu durum normal beslenme, biiyiime ve gelismeyi etkilemez. Fizik incelemede ¢ocuk
saglikli goriiniir, hafif takipne disinda vital bulgular genelde normaldir, boyun vendz
dolgunlugu, hepatomegali, 6dem, akciger dinleme bulgular1 yoktur. Palpasyonla
prekordiyal aktivite normaldir. Sol alt sternal kenarda trill palpe edilebilir ve 4-6. derece
holosistolik bir {ifiiriim eslik edebilir. Ufiiriim ikinci kalp sesinin aortik komponenetini
ortebilir. Kii¢iik defekler daha siddetli bir {ifiiriim olusturabilirler ancak bu her hasta i¢in
gegerli bir kural degildir. Miiskiiler defekti olan infantlarda septal kas yapisinin sistol
sirasindaki kontraksiyonuna bagli olarak defekt kapanabilir ve daha yumusak,
midsistolde sonlanan bir iifiiriim isitilebilir. Boyle bir {ifiirim kiiclik miiskiiler bir
defekte isaret eder ve %80 ilk bir yilda defektin kiigiilerek kapanmasi ile iflirlim
kaybolur. Sternumun sol {ist kenarinda daha iyi isitilen bir tifiiriim outlet yerlesimli bir
defekti isaret eder.

Orta biiylikliikte defekti olan infantlarda pulmoner damar direncinin diismesi
ile birlikte siklikla ilk bir ayda semptomlar ortaya ¢ikar. Baslangic semptomlar:
tagikardi, takipne ve artmis sempatik aktivite sonucu olusan agir1 terlemedir. Sol-sag
sant arttikca klinik daha da agirlasir, artik pulmoner komplians bozulmus, solunum isi
artmigtir. Takipne beslenme sirasinda daha belirginlesir, solunum eforu artar, beslenme
bozulur ve kilo alimi yavaslar. Bu hastalarda akciger enfeksiyonlar1 sik goriiliir ve
solunum problemlerini artirir. Orta biiyiikliikteki VSD’lerde fizik inceleme bulgular:
konjestif kalp yetersizliginin derecesi ve sol-sag santin biyiikligiine baghdir. Bu
infantlarin siklikla boylar1 normal vucut agirliklar1 yaslarma gore geridir. Prekordiyal
aktivite hem sag parasternal hem de apikal alanlara yayilmistir. Takipnenin yaninda
nadiren suprasternal ve interkostal cekilmeler vardir. Bazende ral duyulabilir.
Holosistolik iifiiriim genelde trill ile birliktedir ve kabadir. Pulmoner kan akimi sistemik
kan akimimin iki katina ulastiginda apekste erken middiyastolik rumble ile birlikte olan
S3 isitilebilir. S2 genelde genis ¢ifttir ve solunumla bir miktar degisebilir. Bu tiir
defektlerde de ciddi kalp yetersizligi gelisebilir (18, 29).
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Biiylik defektlerin neden olacagi belirti ve bulgular yliksek akimli orta
biiyiikliikkte defektlere benzer. Bu hastalarda pulmoner damar direncindeki azalma
yasamin 3-4. aylarini bulabilir. Soluk, terli bir cilt ve artmis prekordiyal aktivite
mevcuttur. Takipne, tagikardi, hepatomegali ve boyun venlerinde dolgunlukla
karekterize konjestif kalp yetersizligi bazen ¢ok agir seyredebilir. Ciddi kalp yetersizligi
olan bebeklerde bile periferal 6dem olagan degildir. 4-6 ay veya daha uzun siire biiylik
sol-sag sant1 olan hastalarda sol 6n toraks disa dogru ¢ikint1 olusturur. Pulmoner damar
direnci diisiik, pulmoner kan akimi fazla olan hastalarm oskiiltasyon bulgular1 orta
biiyiikliikkte defekti olan hastalara benzer. Biiyiik defekti olan hastalarda pulmoner
damar direncindeki artigla birlikte kalp yetersizligi semptomlar1 geriler. Bu hastalarin
sik tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 ve kilo alamama yakinmalar1 vardir. Ufiiriimiin
siddeti azalmis, ikinci kalp sesinin siddeti artmustir. Hastalar genelde c¢ocukluk
doneminde klinik olarak iyi durumdadirlar, egzersiz disinda fazla bir yakinmalari
yoktur, istirahatte hafif bir siyanoz olabilir ve ¢gomak parmak gelismistir. Bu hastalarda
fizik incelemede palpasyonla belirgin sag ventrikiil aktivitesi hissedilir, kisa bir sistolik
uflirtim isitilebilir. Erken diyastolik dekresendo bir iflirim aort veya pulmoner
yetersizligi diigiindiiriir. S2 sert ve siklikla tek olarak isitilir, apekste diyastolik rumble
yoktur fakat sag ventrikiil orjinli bir S3 sol sternum kenar1 boyunca isitilebilir.

Genis defekti olan bazi infantlarda yasamm ilk aylarinda pulmoner damar
direncinde anlamli bir diisiis olmaz ve belirgin sol-sag sant gelismez. Bu hastalar
yiikksek akimli kalp yetmezligi fazindan gegmezler, bu hafif klinik seyir altta yatan

anomaliyi gizler ve zamanla pulmoner hipertansiyon gelisebilir (14).

2.8. TANI

2.8.1. Elektrokardiyografi

Ventrikiiler septum defektlerinde elektrokardiografik bulgular spesifik degildir
ve hastanin hemodinamik durumu ile degisiklik gosterir. Kiiciik VSD’lerde EKG
genelde normaldir, bazen V1 de rsR' goriilebilir (30). Orta biiyiikliikteki defektlerde sag
prekordiyal derivasyonlarda derin S dalgasi ya da V5-6’da hafif yliksek R dalgalar ile
karekterize sol ventrikiil hipertrofi bulgular1 goriilebilir. Biiyiik sol-sag sant varsa sol

ventrikiil voliim yiikii artar ve II, III ve avF de bilylik Q, R, T ve V6 da derin Q (>4mV)
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ve yliksek R dalgasi olabilir (31). Artmig pulmoner kan akimi sol atriyum hipertrofisine
neden olur ve ozellikle V1 de belirgin (-) defleksiyon yapan bifazik P dalgas1 izlenir.
Genis, anrestriktif defekti olan infantlarda yasa gore aks normal olup siniis
tasikardisiyle beraber biventrikiiler hipertrofi bulgular1 mevcut olabilir. Bu hastalarda
V1 de rsR' ve V6 da biiyiik S dalgasinin varlig1 sistemik basinca yaklagmis sag ventrikiil
basmcm gosterir. Tek bagina sag ventrikiil hipertrofisi ve sag aks sapmasi bulgularinin
olmas1 sag ventrikiil ¢ikisyolu darligt ya da pulmoner vaskiiler hastalig
diistindiirmelidir. Sol aks sapmasi atriyoventrikiiler septum defektleri i¢in tipik olsa da
bazen diger lokalizasyonlarda ki defektlerdede goriilebilir. Sol posterior fasikiiliin sol
daldan erken ayrilmasmmm bu duruma neden oldugu diisiiniilmektedir. Bazende

ventrikiiler septum anevrizmasi gelisimini takiben sol aks sapmasi goriilebilir (18, 29).

2.8.2. Telekardiyografi

Kiigiikk VSD’lerde kalp boyutu normaldir ve pulmoner damar izlerinde hafif
bir belirginlesme disinda telekardiyografide baska bulgu olmayabilir. Daha biiyiik
defektlerde soldan saga olan santta ki artis sol ventrikiil voliim yiikiinii artrmig buna
bagli olarak da sol ventrikiil hipertrofisi gelismis, apeks sola ve asagiya yer
degistirmistir. Pulmoner kan akiminda ki artis pulmoner konusta ve periferik pulmoner
damarlarda belirginlesmeye yolagar. Sol atriyumdaki genisleme bazen sol ana bronsta
hava siitununun yukariya dogru yer degistirmesi ile sonuglanabilir. Sol atriyumda ki
biiylime baryumlu yan 6zefagus grafileri ile de degerlendirilebilir (29).

Yiiksek akimli genis defektlerde global kardiyomegali goriiliir. Sag ventrikiil
yan grafide retrosternal alani doldurmustur. Konjestif kalp yetersizligi akciger 6demine
bu ise pulmoner kompliyansin azalmasina, solunum iginin artmasma, gogilsiin
hiperekspansiyonuna ve diyaframin diizlesmesine yol acar. Pulmoner vaskiiler hastalik
gelismis olan genis defektli biiyiik cocuklarda kalp golgesi normal ya da hafif biiylimiis,
ana pulmoner arter genislemis ve periferik pulmoner damarlanma azalmigtir. Eger sag
ventrikiil ¢ikis yolunda bir daralma varsa, hem santral hem de periferik pulmoner damar

golgeleri azalmistir (14).
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2.8.3. Ekokardiyografi

Ekokardiyografi VSD’lerde en ideal tan1 yontemidir. ilk kez 1953°de Edler ve
Hertz tarafindan M-Mode ekokardiyografi kalp hastaliklarinin tanisinda kullanilmig
olsada ekokardiyografinin tipta yaygm kullanimi i¢in bir yirmi yil daha geg¢mesi
gerekmistir (36, 37). Yalnizca “M-mode” ekokardiyografi’nin kullanildigi donemlerde
cok biiylik defektler disinda VSD’lerin goriintiilenmesi neredeyse imkansizdi. Sol-sag
santa bagli hemodinamik bozuluk sol ventrikiil ve sol atriyum dilatasyonu ile dolayl
olarak izlenebiliyordu. 1970°li yilarin ortalarinda iki boyutlu ekokardiyografi’nin
kullanima girmesi kalp hastaliklarmin tanisini kolaylastirmig, defektin yeri, tipi ve
boyutu hakkinda daha ayrintili bilgiler elde edilmesine olanak vermistir. 1982 de
Namekawa renkli akim Doppler ekokardiyografiyi gelistirmis ve ayrintili hemodinamik
degerlendirmelerin yapilmasina imkan dogmustur (38).

Ekokardiyografik incelemeye baslamadan Once hastanin Oykiisii ve
yakinmalar1 hakkinda bilgi sahibi olunmali, fizik incelemesi, varsa EKG ve
telekardiyografisi ekokardiyografik incelemeyi yapacak olan kisi tarafindan
degerlendirilmelidir. Inceleme dncesi yapilan bir oskiiltasyonla incelemenin duyarlilig:
ve Ozgiilliigii artar. inceleme intra ve ekstra kardiyak yapilar1 iceren bir sistematik
icinde yapimalidir. Septum tek bir diizlemde yer alan basit bir yap1 olmadig1 gibi tiim
defektlerde sirkiiler degildir. Defektin en iyi goriintiilenecegi en yliksek akim hizinin
elde edilecegi kesit VSD’nin septumdaki konumuna gore degiseceginden transtorasik
ekokardiyografide septum, klasik ekokardiyografi pencereleri disinda farkli pencereler,
modifiye kesitler ve agilarla da degerlendirilmelir. Bu amacla parasternal uzun ve kisa
eksen, subkostal, apikal 4 ve 5 bosluk ve suprasternal kesitlerden bakilmalidir. Sol
parasternal uzun eksen kesitle aort kokii ve septumun daha On kisimlari
degerlendirilebilir bu sayede biiyiik perimembrandz defekter, miiskiiler outlet defektler,
trabekiiler septumun 6n kismindaki defektler, aort kapak prolapsusu ve septum
anevrizmalar1 goriintiilenebilir. Transduseri mediale yonelterek trikiispit kapak ve
membrandz septum goriintiilenebilir. Parasternal kisa eksen goriintiilerde semilunar
kapaklar seviyesinde aort kokii ve sag ventrikiil ¢ikis yolu arasinda saat 01 hizasinda
outlet septum defekti, saat 11-12 hizasinda subaortik defektler goriintiilenebilir. Inlet
defektler apikal 4-bosluk ve subkostal kesitlerde daha iyi degerlendirilirken miiskiiler

trabekiiler defektler miimkiin olan tim kesitlerde incelenmelidir.
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VSD’nin septumdaki lokalizasyonu belirlendikten sonra defektin biiytikligi
Ol¢iilmelidir. Defekt ¢ap1 diyastolde 6l¢iilmeli farkl: kesitlerde elde edilen degerlerin en
biiyligli esas alimmalidir. En genis capin elde edildigi kesit defektin sekline septumdaki
yeri ve uzanimina gore degisir. Cikan aort capi biiyiilk defektlerde normalden genis,
kiictik defektlerde normal boyutta oldugundan, VSD ¢ap1 aort ¢apina gore degil viicut
yiizey alanina gore standardize edilmelidir. Viicut yiizey alanmna goére yapilan
simiflamada defektin yasa gore kiigiik ya da biiylik olarak ifade edilebilmesi i¢in gereken
sinirlar tabloda verilmistir (39, 41).

Tablo III. Defekt ¢apimin viicut yiizey alanmna olan orami ve hasta yagq ile VSD boyutunun
degerlendirilmesi*

Yas Kiiciik Yas Biiyiik
<lyas <10mm/m? <Bay >20mm/m?
1-6yas <9Omm/m? 3ay-6yas >16mm/m?
>6yas <Smm/m? >6yas >Omm/m?
Kaynak: 41

Yalnizca Doppler ile saptanan 2mm’den kii¢iik “pinhole” defekler ¢ok kiigiik
VSD olarak bilinir.

Renkli akim Doppler ekokardiyografi ile 6¢ililen akim hizindan, sag ventrikiil
basinci, pulmoner arter basinci ve interventrikiiler basing farki hesaplanarak sol-sag
santin miktar1 kalitatif olarak degerlendirilebilir. “Basinc farki=4xV?” olarak bilinen
modifiye Bernoulli esitligi ile defekten gegen maksimum sistolik akim hizindan
ventrikiiller arasi sistolik basmc farki hesaplanir (2, 32). Hesaplanan bu degerin sistolik
kan basmcindan (aort stenozu veya subaortik darlik yoksa sistolik kan basinct sol
ventrikiil basicina esit kabul edilir) ¢ikarilmasi ile tahmini sag ventrikiil basinci elde
edilir. Sag ventrikiil ¢ikis yolu darligmmin yoklugunda sag ventrikiil basinci pulmoner
arter basincint yansitir. Sistemik ve pulmoner akimlarin orani, arteryel ve
atriyoventrikiiler kapaklardaki akim hizlar1 ve kapak alanlarinin kullanildig: formiillerle
dolayli olarak hesaplanabilir (34).

Doppler ekokardiyografi ile sag ventrikiil sistolik basinci giivenilir bir sekilde
degerlendirilebilir. VSD’den gegen maksimum akim hizi ile hesaplanan sag ventrikiil

basinct eger hastada trikiispit yetersizligi varsa, sag vetrikiil ve sag atriyum arasinda
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hesaplanan basing farkina tahmini sag atriyum basincinin eklenmesi ile hesaplanacak
olan sag ventrikiil basinci ile desteklenmelidir. Ekokardiyografi VSD’li hastalarda
sonradan gelisebilecek lezyonlarin taninmasinada olanak verir. Bunlar arasinda AVP,
AY, trikiispit yetersizligi, sol ventrikiil-sag atriyum santi, subaortik darlik, infundibuler
pulmoner darlik sayilabilir. Genis bir VSD’nin varliginda sol ventrikiil ¢ikis yolundaki
darligin Doppler ile oldugundan daha diisiik dlgiilecegi unutulmamalidir.

[lk kez 1991°de Ritter tarafindan konjenital kalp hastaliklarmin
degerlendirilmesinde kullanilan transézofageal ekokardiyografi (TOE) addlesan ve
erigkinler gibi prekordiyal ekokardiyografi pencereleri yetersiz olan hastalarda oldukca
yararhidir (35). Ayrica VSD’nin transkateter yolla kapatilmasi ve balon atriyal
septostomi swrasinda TOE monitdrizasyonu yol gdstericidir. Defektin cerrahi
kapatilmasi sirasinda rezidii VSD veya baska miiskiiler bir VSD’nin olup olmadig1
TOE ile degerlendirilebilir (40). TOE septum defektlerinin degerlendirilmesinde tek
basmma degil, transtorasik ekokardiyografiye ilave bir yontem olarak kullanilmalidir.
TOE’da kullanilan transduser frekanslarinmn yiiksek olmasi ve ultrason dalgalarinin
cogu planda akima paralel disiiriilememesi nedeniyle Doppler degerlendirmeleri
transtorasik ekokardiyografi kadar iyi degildir.

Giiniimiizde geligsmis ekokardiyografi teknolojisi ile bazi VSD’lerin tanisi
heniiz intrauterin dénemde iken konulabilmektedir. Intrauterin dénemde sag ve sol
ventrikiil basinclar1 esit oldugundan fotal ekokardiyografide Doppler incelemede
tiirbiilan akim gdriilmez bu nedenle kiigliik VSD’lerin saptanmasi zordur (41).

Son yillarda gelistirilen ti¢ boyutlu ekokardiyografi perimembrandz defektlerin
seklini, aort ve trikiispit kapaklarla olan iliskisini daha iyi tanimlayabilmekte ve
transkateter kapatma icin iki boyutlu ekokardiyografiye gore daha degerli veriler
sunmaktadir. Benzer sekilde miiskiiler defektlerin morfolojisini tanimlamada da {i¢
boyutlu ekokardiyografi, transtorasik ve TOE ya gore iistiindiir (42, 43).

Sonugta ekokardiyografi, VSD’lerin morfolojik degerlendirmesinde fotal
donemden itibaren ayrintili ve kesin veriler sundugu gibi invaziv bir yontem
olmamasida seri degerlendirmelerin yapilabilmesine olanak tanir. Ekokardiyografi
VSD’lerin hemodinamik 6zelliklerinin degerlendirilmesi ve izleminde giivenilir bir tani

yontemidir ve kalp kateterizasyonu gereksinimini azaltmistir (41).
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2.8.4. Kalp kateterizasyonu (Anjiokardiyografi)

Kateterizasyon defektlerin sayisini saptamak, santin boyutunu, pulmoner
damar direncini, her iki ventrikiiliin is yiikiinii degerlendirmek, eslik eden baska
lezyonlar1 belirlemek ve cerraha anatomik yap1 ve defektin lokalizasyonu hakkinda bilgi
vermek i¢in yapilir. Ekokardiyografi ve Doppler tekniklerindeki gelismeler, izole
defekti olan pek ¢ok hastada kalp kateterizasyonu ihtiyacini ortadan kaldirmistir. Kalp
kateterizasyonu biiyiik sol-sag santin belirtileri veya kalp yetersizligi mevcut olup VSD
stiphesi olan hastalarda ve kiiciik ya da orta biiylikliikte sant1 olup artmis pulmoner
damar direncinin kanitlar1 olan hastalarin tanisinda yararl olmaktadir (29).

Ik olarak sag kalp Kkateterizasyonu yapilir. Pulmoner ve sistemik kan
akimlarmi tahmin etmek i¢in pulmoner arter, sag kalp ve femoral arterden saturasyon ve
basing kayittlar1 aliir. Bunlara pulmoner wedge ya da sol atriyum basimcinin eklenmesi
ile pulmoner ve sistemik damar direngleri hesaplanabillir. infantlarda siklikla patent
foramen ovale yoluyla, bazen de patent duktusun varliginda retrograd aortografiyle sol
kalp kateterize edilebilir. Sol ventrikiil sineanjiokardiyograminda uzun eksen oblik
goriintiiler VSD’nin say1 ve lokalizasyonunun tesbitine ve sol ventrikiil ¢ikis yolununun
iyl bir sekilde goriintiilenebilmesine imkan saglar. Bunun disinda dort bosluk ve
hepatoklavikuler goriintiiler de alinabilir. Ayrica aort yetersizligi, aort kapaginin yapisi,
duktus ve koarktasyon yoniinden aort kokii anjiyografisi yapilir.

Eger pulmoner hipertansiyon saptandi ise pulmoner damar yatagmin oksijen
ve diger farmakolojik ajanlara (nitrik oksit, prostoglandin) basin¢ ve diren¢ yaniti

degerlendirilebilir.

2.9. MEDIKAL TEDAVI

Kiigiikk defekti olan asemptomatik cocuklarin uzun doénem sonuglari
miikemmeldir ve bunlar medikal ya da cerrahi tedaviye gerek duymazlar.

Orta ya da biiylik defekti olan bir ¢ocukta, artmis pulmoner kan akiminin ve
sag ventrikiil hacim yliklenmesinin klinik bulgularmi i¢ceren semptomatik konjestif kalp
yetersizligi varsa farmakolojik tedavi gereklidir. Bu amacla furosemid 1-3mg/kg/giin 2-
3 dozda kullanilir. Uzunsiire kullanildiginda elektrolit bozuklugu, hiperkalsemi ve renal

hasara neden olabilir. Beraberinde kullanilacak olan spiranolakton potasyum kaybini
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azaltacaktir. Sistemik ard yiikii azaltmak amaciyla kaptopril 0,1-0,3mg/kg/doz giinde
ti¢c doz kullanilabilir. Kaptopril, pulmoner damar direncini azaltmaksizin pulmoner kan
akimint ve sistemik direnci azaltir, sistemik kan akimini artirr. Kaptopril ya da
enalapril gibi ACE inhibitorlerini kullanan hastalarda serum potasyum diizeyinde
yiikselme olabilir ve bu nedenle spiranolakton ile beraber kullanilmamalidirlar (48).

Geleneksel bir tedavi olarak kullanilan digoksinin semptomlari azalttigi ve
hemodinamik degerleri iyilestirdigi gosterilmistir. Ditiretik ve ard yiikii azaltan ilaglara
ragmen semptomlarda yeterli diizelme olmayan hastalarda digoksin 10pg/kg/giin
dozunda tedaviye eklenmelidir (49, 50).

Biiylik defekti olan agir konjestif kalp yetmezligindeki hastalar hastaneye
yatirilarak tedavi edilmelidir. Sivi kisitlamasi yapilmali, fizik aktivite en aza
indirilmelidir. Bu amagla diisiik doz morfin ile sedasyon yapilabilir. Furosemid ve
digoksin baslanmali, bakteriyel pndmoninin olmadigindan emin olana, kiiltiir sonuglar1
cikana kadar genis spektrumlu antibiyotikler tedaviye eklenmelidir. Bu hastalara oksijen
destegi gerekebilir ancak oksijen iyi bir pulmoner vazodilatatdrdiir ve sol-sag santi
artirabilir. Bu nedenle hipoksinin diizeltilmesinde oksijen dikkatle kullaniimalidir.
Solunum sikmtis1 devam eden hastalar entiibe edilmeli ve pozitif basin¢li mekanik

ventilasyonla solunum isi azaltilmalidir (29).

2.10. HASTA YONETIMi VE CERRAHI

Erken infantil donemde bir hasta geldigi zaman ekokardiyografi ile kesin tani
konulmadan sonug belirsizdir. Bir aylikken asemptomatik bir infant ii¢ aylik oldugunda
kalp yetersizliginin semptom ve bulgular1 ile gelebilecegi gibi defektin kendiliginden
kapanmasida goriilebilir. Her zaman yasamin ilk bir ka¢ ay1 i¢inde prognoz i¢in ihtiyath
davranilmali, ekokardiyografi ile anatomi ve ventrikiiller aras1 basing farki yoniinden
hasta yakindan takip edilmelidir. Pulmoner hipertansiyon gelistigini diisiindiirecek her
hangi bir bulgusu olmayan, asemptomatik kalan infantlar tedaviye ihtiya¢ duymazlar.
Bu hastalarin kiigiik restriktif defektleri vardir (14).

Konjestif kalp yetersizligi gelisen hastalara diiiretik ve ard yiikii diisiiriicii
farmakolojik tedavi verilir. Farmakolojik tedaviye ragmen semptomatik kalp
yetersizliginin devam ettigi hastalarda cerrahi endikedir. Hastanin nazogastrik foley ile

beslenme gereksiniminin devam etmesi direngli kalp yetersizliginin bir gostergesidir.
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Bununla birlikte hastalarin ¢ogu medikal tedaviye yanit verir, bu hastalarin anrestriktif
defektleri olabilirsede siklikla genis restriktif defektleri vardir. Her iki durumda da
pulmoner arter basinct erken infantil donemde ylikselir. Bu hastalarda Doppler
ekokardiyografi ile saptanan sag ventrikiil basinci hasta 6 aylik olana kadar sol ventrikiil
basincmin yarisinin altina diigmezse hastalar geriye doniisiimsiiz pulmoner vaskiiler
hastalik gelisme riski ile karsikarsiya kalir ve cerrahi kapatma endikasyonu dogar.
Farmakolojik tedaviye cevap veren, 6ay ile lyas arasinda olan ve pulmoner
hipertansiyonu devam eden hastalarda defekt kapatilmalidir. Genis sol-sag sant1 olan ve
bir yasindan biiyilk hastalarin defekti ilk firsatta kapatilmalidir (14). Tim hasta
grublarinda cerrahi i¢in direkt kontrendikasyon olusturan tek durum ciddi pulmoner
vaskiiler hastaligin varligidir. Hesaplanmis PVR’1 8-10U/m?’nin  iizerinde olan
hastalarda cerrahi 6nerilmez (14).

Erken infantil donemde cerrahi miidahale gerektiginde iki yoldan biri tercih
edilir. Birinci segenek once palyatif bir operasyon olan pulmoner arter bantlama (PAB)
islemi ve daha sonra ileri yillarda defektin kapatilmasini iceren ikinci bir cerrahinin
yapilmasidir. ikinci secenek ise direkt erken donemde defektin kapatilmasidir. PAB
giivenilir ve etkili bir palyatif prosediirdiir. Fakat secenekler degerlendirilirken sonradan
yapilacak olan diizeltici operasyonunda riski dikkate almmali ve kiimiilatif risk
hesaplanmalidir. En iyi ellerde bu toplam risk %10’un altinda olsa da direkt kapatmanmn
miikemmel sonuglar1 karsisinda bu oran gene de yiiksektir (57). Ayrica PAB’in kendine
ozgii komplikasyonlarida vardir. Ornegin subvalviiler pulmoner darlik gelismesi
defektin kapatilmasi isleminin daha komplike olmasma neden olur. PAB yapilan
hastalarda subaortik darlik gelismesi sik goriiliir. Burada pulmoner bantlamanmn mi
subaortik darliga egilim yarattig1 yoksa zeminde varolan subaortik darligin kendisinin
mi erken donemde PAB ihtiyacini ortaya ¢ikardigi kesin degildir.

Glinlimiizde PAB multipl VSD’li hastalarda ve inlet defekti olup direkt
kapatmanin A-V ileti sistemine hasar verme riski yiiksek olan kiiciik infantlarda tercih
edilen bir ydontemdir ve 6 aydan biiyiik hastalarda ¢ok nadiren tercih edilmektedir (58).
Deneyimli merkezlerde yasamm ilk 6 aymnda yapilan VSD kapatma cerrahisinde
mortalite %0’a yaklagmstir ve bu iki basamakli yaklasima gore belirgin istiindiir (14).

VSD kapatilmast  konjenital kalp cerahisinin en sik uygulanan
prosediirlerindendir. Sag atriyal veya sag ventrikiiler girisimler tanimlanmistir. Ancak,

VSD’nin kapatilmasinda amag yalniz iki ventrikiilii ayrmak degil, ayn1 zamanda kalbin

23



geometrisini bozmamak ve myokardiyal travmayi en aza indirmektir (94). Defektin
kapatilmasinda siklikla transatriyal yaklagim tercih edilir. DCJA ve multipl defektlerde
transatriyal yaklagimla defekte ulasilamayabilir ve bu hastalarda sag ventrikiilotomi
gerekebilir. Bu hasta grubunda bile baslangicta sag atriyotomi yapilmasi bir sey
kaybettirmez ve defektin yerinin daha net belirlenmesi ile ventrikiilotomi insizyonunun
gereksiz yere biiyiitiilmesini 6nler. Multipl VSD’lerde apikal sol ventrikiilotomi uygun
bir segenektir (59). Ventrikiilotominin erken ve ge¢ mortaliteyi artirdig kesindir.
Giiniimiizde VSD’lerin secilmis vakalarda kateter yolu ile kapatilmas1 giderek
yayginlasmaktadir. Bu amagla kullanilan iki cihaz “Amplatzer device” ve “Rashkind
PDA occluder” dir. Transkateter kapatma yontemi apikal ve on miiskiiler ventrikiiler
septuma yerlesen ve cerrahi kapatmada yapildig: takdirde muhtemelen ventrikiilotomi
insizyonu gerektirecek defektlerin kapatilmasinda en iyi secenek olarak goriilmektedir.
Cerrahi sonrast hemodinamik olarak anlamli rezidii VSD’lerin onarimimda da
transkateter kapatma tercih edilen bir yOntemdir. Perimembrandz defektlerin
transkateter kapatilmast zordur ve daha yiiksek oranda rezidi VSD ve kapak

yetmezlikleri bildirilmektedir (60, 61, 62).

2.11. VENTRIKULER SEPTUM DEFEKTLERININ DOGAL SEYRIi

1-Spontan kapanma

2-Sol ventrikiil- sag atriyal sant

3- Sol ventrikiil ¢ikis yolu darlig1
4-Sag ventrikiil ¢ikis yolu darligi
5-Pulmoner vaskiiler obstriktif hastalik

6-Aort kapak prolapsusu ve aort yetersizligi

Spontan Kapanma: VSD’lerin dogal seyrinde en sik goriilen degisiklik defektin
boyutunun kiigiilmesi ve kapanmasidir. Spontan kapanma oranlari se¢ilen hasta grubuna
gore anlamli olarak degismektedir. En dogru bilgi ¢ok sayida hastanin dogumdan
eriskin doneme kadar diizenli araliklarla izlemi ile elde edilecektir. Moe va Guntheroth
yasamm ilk yilinda spontan kapanma oranmi tim defektler gdzoniinde

bulunduruldugunda %45 olarak bildirmistir (90). Kiiciik defektlerin yaklasik %75-80’1
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yasamm ilk iki yilinda kapanir. Spontan kapanma en sik miiskiiler defektlerde
goriilirken subarteryel defektlerde beklenen bir durum degildir. Spontan kapanma

defektin yerlesim yerine bagl olarak dort farkli mekanizma ile gelisebilir (Tablo IV).

Tablo IV. Ventrikiiler septum defektlerinde spontan kapanma mekanizmalari

Perimembranoz defekt Trikiispit septal yaprakciginin defekt kenarina yapigmasi
Kiigiik miiskiiler defekt Fibroz doku tikaci ile kapanma

Miiskiiler trabekiiler defekt Sag ventrikiil septal trabekiilasyonunun hipertrofisi
Subaortik defekt Prolabe aort kapaginin defekti kapatmasi

Sol ventrikiil- sag atriyal sant: Sol ventrikiilden sag atriyuma olan sant perimembrandz
defektlerin kapanmasi swrasinda defekt tarafindaki trikiispit kapagin perforasyonu,
yapisikligi veya defekt kenarma yapisan leaflet dokusu tarafindan kapagin ikiye
ayrilmast (duplikasyonu) ile gelisebilir. Sol ventrikiilden sag atriyuma sant daha az
siklikla trikiispit septal yaprakciginin hipoplazisi ya da klefti ile birlikte olabilir.

Sol ventrikiil ¢ikis yolu darligi: VSD’lere sol ventrikiil ¢ikis yolu darhigi eslik ettiginde
darlig1 olusturan yap1 miiskiiler veya fibromiiskiilerdir ve siklikla defektin yukarisina
yerlesmistir. Miiskiiler yapidan olusan darliklarin {i¢ nedeni vardir. Bunlar; outlet ya da
infundibuler septumun arkaya dogru malalignmenti, septumun deviyasyonu ya da
anteroseptal katlant1 ve aortun sol-koroner kapakcigi ile mitral 6n kapakcik arasindan
sol ventrikiil’iin anterolateraline uzanan kas bantlaridir. Normal kalplerin %40’ mnda
bunan bu kas bantlar1 VSD ile birlikte oldugunda daha belirgindir ve sol ventrikiil inlet
ya da outletinde darliga neden olabilir. Subaortik darlik ilerleyici bir lezyon oldugu igin
siklikla cerrahi miidahale gerektirir. Pulmoner arter banding sonrasinda subaortik
darliklarin siddetimde artis oldugu raporlanmistir. Discrete subaortik membranlar
genelde defektin yukarisinda yerlesmis siklikla fibr6z daha nadiren fibromiiskiiler
katlant1 veya kabartilardir. Fibroz ridge ya da diyaframa bagli discrete darliklar
perimembrandz defektlerin kiigiilmesi veya spontan kapanmasi ile siklikla birliktedirler.
Ozellikle sag ventrikiilde anormal kas bantlarinin varhgmnda spontan kapanma daha da

stk goriiliir.
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Sag ventrikiil ¢ikis yolu darligi: Sag ventrikiil ¢ikisyolu darliklar1 6zellikle sag ventrikiil
hipertrofisinin gelistigi ve defektin 6ne dogru malaligment gosterdigi genis defekti olan
olgularda siktir. Bazende sag ventrikiil anormal kas bantlar1 ve prolabe aort kapagi sag
ventrikiil ¢ikigyolunu daraltabilir.

Pulmoner vaskiiler obstriktif hastalik: Defekten gecen artmigs kan akimi sonucunda
zamanla pulmoner arter basinci sistemik basinca yaklasir ve pulmoner arterlerde
geridonglimsiiz lezyonlar olusmaya baslar. Bunlar; kiiciik pulmoner arterlerde mediyal
hipertrofi, duvar kalinliginda artma, intimal fibrozis ve trombiis gelisimi ile kiigiik
pulmoner arterlerin sayisinda azalmadir. Pulmoner damar direncinin daha da artmasi ile
soldan saga olan sant azalir. Bazen sag ventrikiil ¢ikimindaki kas bantlar1 ¢ikis yolunu
daraltir. Darlik sol-sag santi sinirlayip pulmoner vaskiiler obstriktif hastalik gelismesini

onleyebilir. Bu durum pulmoner bantlama cerrahisi iginde ilham kaynagi olmustur.
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2.12. VENTRIKULER SEPTUM DEFEKTI VE AORT YETERSIZLIiGi

VSD’nin AY ile birlikteligini ilk kez Breccia 1906°da tanimlamistir. Bununla
birlikte bu kiiciik, membrandz bir VSD ile fibrotik, kalsifiye, non-prolabe bir sag aortik
kapakciktan olusan alisilmadik bir vaka idi. VSD’nin AY ile sik goriilen kombinasyonu
Laubry ve Pezzi tarafindan 1933’de sunulmustur. 1950’lerden 1964’e kadar yaklasik
100 benzer vaka daha bildirilmistir. Ilk kez Nadas AY ’nin edinsel oldugunu ifade etmis,
Van praagh ve McNamara ise normal aortik kapak fonksiyonunun saglanmasi igin,
komissiir ve konal septum (subpulmoner infundibulum) seviyesindeki destek dokusuna
ihtiya¢ oldugunu bildirmistir. Bu lezyon takibeden yillarda da kardiyologlar1 ve
cerrahlar1 hem etkilemis hem de ugrastirmustir (1, 21).

AY ile birlikte olan VSD’ler siklikla subpulmoner veya perimembrandzdiir.
Bat1 toplumlarinda VSD’li hastalarda aort yetersizliginin gelismesi gdorece nadir bir
komplikasyon olsa da 6zellikle uzakdogu iilkelerinde ve Asya wklarinin yogun yasadigi
toplumlarda AY ’nin eslik ettigi VSD’ler 6nemli bir sorundur. Uzakdogu toplumlarinda
ki bu artmig sikligin nedeni bu toplumlarda subpulmonik VSD sikliginin Bati
toplumlarindan 4-5 kat fazla olusudur. Subpulmonik VSD’lerde aort yetersizligi
gelisme riski perimembrandz defektlere gore ¢ok daha fazladir.

Suprakristal, subpulmonik, infundibuler ya da konal olarak da adlandirilan
subpulmonik VSD’ler Bat1 toplumlarindaki defektlerin %5-8’ini olustururken uzakdogu
ilkelerindeki VSD’lerin %21-30’unu olusturur. Defekt sag ventrikiil ¢ikis yolunun
tepesinde ve sol ventrikiil ¢ikis yolu ilizerine yerlesmistir. Sag ventrikiilden bakildiginda
defekt, aortun sag koroner kapakcig ile defekt ve pulmoner kapak arasindaki miiskiiler
fibroz dokunun ince kenarmin (rim) tam altindadir. Sol ventrikiil tarafindan
bakildiginda ise defekt siklikla sag koroner kapakcigin altinda, nadirende hem sag hem
de non-koroner kapakcigin altindadir.

VSD’li hastalarda AVP ve AY’nin gelisme mekanizmasi Tatsuno ve
arkadaslar1 tarafindan aciklanmistir. Sistol’lin baslamasiyla defekten gegen kanin defekt
kenarlarinda olusturdugu negatif basincin (Venturi etkisi) etkisi ile anatomik destekten
yoksun olan aortik kapakcik (siklikla sag koroner kapakcik) ve siniis, sag ventrikiile
dogru yonelir (Sekil 4-A). Teorik olarak kiiciik defektlerde kanin akis hizinin (velosite)
daha fazla olmasi kapakcigi herniasyona zorlayan giiciinde daha fazla olmas1 ile

sonuclanir. Midsistolde kanin sol ventrikiilden aortaya ejeksiyonu subpulmoner
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infundibulumla desteklenmeyen siniis valsalvay1 disa dogru iter ve bombelestirir (Sekil
4-B). Orta veya siddetli prolapsus olan vakalarda bu ekokardiyografi ya da
anjiokardiyografi ile gosterilebilir. Asir1 elonge olan bir siniis VSD’den gegen akimi
siirlayabilir ve defekt, prolabe kapakcik tarafindan kismen veya tamamen kapatilabilir.
Diyastolde artan intra-aortik basincin etkisi ile normalde her {i¢ aortik kapakcigin
serbest kenar1 birlesir ve kapak kapanir. AVP’nin varliginda ise prolabe kapakcigin
serbest kenar1 diger iki kapakcigin selbest kenarindan asagida kalir ve aortik basincin
etkisiyle sarkarak diger kapakciklarida asagiya ceker (Sekil 4-C). Sonugta diger iki

kapakciginda fonksiyonunu bozar ve aort yetersizligine neden olur (21, 22).

Sekil 4. Ventrikiiler septum defektlerinde aort valv prolapsusu ve aort yetersizligi gelisimi*

*Kaynak: 20

Aort yetersizligi perimembrandz VSD’lerede eslik edebilir. Perimembrandz
VSD’ler tiim wklarda ensik goriilen VSD tipidir. Fakat subpulmonik defektlerle
karsilagtirildiginda  perimembrandz defektlerde AY daha nadir goriilen bir
komplikasyondur. Siklikla sag ve non koroner kapakciklarin arasinda defektif bir
komissiir vardir ve bu fonksiyonel bikiispid aort kapagma benzer bir durumun
olusmasina neden olur. Sag koroner kapakcik ve/veya non-koroner kapakcik prolabe
olabilir. Siddetli prolapsus ve defekten olan herniyasyon subpulmonik VSD’lere gore
daha nadirdir. Defekt konal septuma uzanarak septumda sapmaya yol agabilir, bu

durumda infundibuler pulmoner stenoz gelisimi nadir degildir (23, 24).
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Tablo V. Ventrikiiler septum defekti ile birlikte olan aort yetersizliginin anatomi ve patolojisi*

Perimembranoz Subpulmoner
Prevalans
+  Bati Ulkeleri %70-80 %5-8
+  Uzakdogu Ulkeleri ~%049-55 %21-30
Aort Yetersizligi %2-5 >5mm ise %70
Patogenez Sag ve non koroner kapakciklar Sag koroner kapakcigin
arasindaki defektif komissiir. altindaki destek dokunun
olmamasi.
Eslik eden lezyon Infundibuler pulmoner darhk, Genelde yok
Cift cikish sag ventrikiil, Infundibuler pulmoner darlik,
Nadiren subaortik stenoz Cift cikish sag ventrikiil
*Kaynak:20

Bu hastalarin tipik hikayeleri, gorece kii¢iikk defekti olan bir hastada AY
ifliriimiiniin igitilmesi ya da AY’ nin ekokardiyografi bulgularinin siklikla yasamin 1-
10. yillar1 arasinda gosterilmesidir. Bir yasindan dnce nadiren de olsa AY goriilebilsede
dogumda goriilmez. Genis defekti olan hastalarin ¢ogunda konjestif kalp yetersizligi
nedeniyle erken yasta cerrahi kapatma yapildigindan AY nadirdir.

Fizik incelemede ¢ogu hastada sol, orta ve alt sternum kenarinda uzun, sert,
sistolik bir Uifirlim vardir. Subpulmonik VSD’de iiflirlim yukar1 sol ikinci interkostal
araliga yayilabilir. Dikkatli bir oskiiltasyonla ¢comelmek, oturmak ve dne egilmek gibi
“ard yiikii” arttiran manevralarla daha iyi isitilebilen ve ikinci kalp sesinden sonra
yiiksek frekansli, diyastolik, dekresendo bir ifiirim AY diisiindiirmelidir. Siddetli
pulmoner vaskiiler hastalikla birlikte goriilen pulmoner yetersizlik tifiirliimiide benzer
karekterdedir ve bu ikisinin ayrmmi yapilmalidir. Nabiz basmec1 ve sol ventrikiiliin
tahmini boyutu AY 'nin siddeti hakkinda fikir verebilir.

Giiniimiizde Doppler ekokardiyografi taniy1 oldukca basitlestirmistir. [k
olarak VSD’nin lokalizasyonu perimembrandz ya da subpulmoner olarak belirlenir.
Kisa eksen kesitte bu ayrim net bir sekilde yapilabilir. Perimembrandz defektler
trikiispid kapaga c¢ok yakindir ve bu kesitte yaklasik saat 11 hizasinda yerlesmistir.
Subpulmonik defektlerse pulmoner kapagin hemen altina yerlesmistir ve ayni kesitte
saat 01 hizasmndadir. Sag koroner kapakcik prolabe olabilir ve akimi smirlayabilir.
Doppler ile AY nin kesin, niceliksel bir degerlendirmesi zordur ve azim gerektirir, ¢ok

sayida indeksler ve farkli kesitlerde incelemeler yapilir (20).
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Tablo VI. Aort yetersizliginin Doppler ekokardiyografi verileri ile degerlendirilmesi*

AY siddeti Sol Ventrikiil Kisa eksen AY jetinin Geriye doniik
boyutlari alam' genisligi? holodiyastolik

akim®

Hafif Normal %5-10 %10-25 Yok

Hafif/orta Hafif artmms >%10-25 %30-40 Nadir

Orta/siddetli Orta-cok artmus >%30 >%50 Neredeyse
siirekli

*Kaynak: 25

'Aort kapaginin hemen altinda olgiilen AY renkli jet alaninin LVOT alanina orani
Parasternal uzun eksende AY jet genisliginin aort kapaginin hemen altinda igten-ige 6lgiilen LVOT
genisligine orani

*Subkostal pencerede, tiim diyastol siiresince diyafram seviyesinde abdominal aortada dlgiiliir.

Subpulmonik VSD ile birlikte olan AY’nin klinik seyri hakkinda ¢ok sayida
calisma vardir. Bu caligmalar subpulmonik defektlerde ilk onsekiz yilda yasla birlikte
AVP ve AY sikliginm arttigmi gostermektedir. Biiyiikliigli Smm’nin altinda olan
subpulmonik defektlerde AY ve AVP gelismeyebilir (26). Subpulmonik defekti olan bir
hastada prolapsus gelistigi zaman genellikle AY bunu izler. Bazen AY prolapsusun
baslangicindan birkag¢ ay sonra hizli bir sekilde gelisebilir. AY ’nin progresyon hizi tim
hastalarda dogru bir sekilde tahmin edilemez ve zamanla AY nin siddeti arttikca kapak
hizla deforme olur. Orta derece ya da agwr yetmezlik gelisene kadar operasyonun
geciktirilmesi kapakta onarillamayacak kadar hasara neden olabilir ve hasta kapak
replasmanina ihtiya¢ duyabilir (27, 53).

Perimembrandz defektlerde AY’nin seyri daha az aydmlatilmistir. Mevcut
calismalar perimembrandz defekte eslik eden AY’nin de ilerleyici oldugunu
gostermektedir.

Ventrikiiler septum defektine AY eslik ettiginde genel yaklagim defektin erken
donemde kapatilmasi yoniindedir. Bu sayede prolapsus diizelir ve kapak yetersizliginin
gelismesi Onlenerek hastanin aort kapak onarimi ya da degisimi gereksinimi ortadan
kalkar. Cerrahi miidahale defektin kapatilmasini ve aort kapak onarimini igerir. Aort
yetersizliginin eslik etmedigi, AVP olan veya olmayan subpulmonik VSD’li hastalarda

sadece defektin kapatilmasi yeterli goziikmektedir (51, 52, 82). Burada dnemli olan
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cerrahinin erken donemde yapilmasidir. Ciinkii, baslangicta mobil olan aort kapagi,
prolapsus varliginda 3-4 yil icinde immobil hale gelmekte ve cerrahi sonuglarmni
olumsuz etkilemektedir (53). Cerrahi oncesi donemde aort yetersizligi gelismis olan
hastalarda izlenecek yol tartigmalidir. AY nin heniiz minimal oldugu hastalarda sadece
defektin kapatilmasini, valviiloplastiye gerek olmadigmni savunanlar oldugu gibi AY
varliginda kapak onarmmi yapilmasmi savunanlarda vardir (55). Bununla birlikte daha
ciddi AY olan hastalarda valviiloplasti gereklidir zira 6nemli oranda hastada kapak
onarimi  yapilmadiginda reoperasyon ihtiyact olmaktadir (51). Aort kapak
valviiloplastisi ilk kez Trussler tarafindan yapilmistir ve prolabe kapagin basit
plikasyonu ve komissiirliin resiispansiyonunu igerir. Hasta yasinin ileri olmasi ve
kapaktaki yapisal bozukluklar valviiloplasti sonu¢larini olumsuz etkilemektedir. Ciddi

kapak deformitesi olan ya da agir AY olan hastalar kapak degisimine ihtiya¢ duyarlar.
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3. HASTALAR VE YONTEM

Bu calisma Aralik 1986 ile Ekim 2006 tarihleri arasinda Ondokuz Mayis
Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali’nda ekokardiyografik inceleme ile izole VSD tanis1 alan ve
Cocuk Kardiyoloji ve Kalp Damar Cerrahisi boliimlerinin ortak karari ile ventrikiiler
septum defekti cerrahi olarak kapatilan 124 hastanin retrospektif olarak
degerlendirilmesini icermektedir. Caligmaya alinan tiim hastalarin ekokardiyografi,
anjiokardiyografi ve ameliyat notlarina ulasilmis ve bilgiler kayit edilmistir. Calismada
ozellikle aort kapak prolapsusu ve aort yetersizliginin varligi, ortaya ¢ikis yasi, cerrahi
oncesi ve sonrasit AY seyrine etki edebilecek defektin tipi, biiylikligi, eslik eden diger
kardiyak lezyonlarin varligi, cerrahi kapatma yasi ve uygulanan cerrahi kapatma

yontemi gibi faktorler arastirilmistir.

3.1. HASTALAR

Gecmis yirmi yillik siirede hastanemiz Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda
1438 hasta izole VSD tanis1 almistir. izole VSD tanist ile 136°s1 erkek (%52), 125°1 kiz
(%48) toplam 261 hastaya anjiokardiyografik inceleme yapilmistir. Hastalar igin
izlenecek yol ekokardiyografi, anjiokardiyografi ve klinik bulgular1 ile c¢ocuk
kardiyolojisi ve kalp damar cerrahisi uzmanlarinin katildigi cerrahi konseyinde

goristilerek kararlastirilmistir. Konsey kararlar1 agsagida verilmistir.

Tablo VIIL izole VSD tamsi ile anjiokardiyografi yapilan hastalarin Cocuk Kardiyoloji ve Kalp
Damar Cerrabhisi konsey kararlari

Karar n (%)
Cerrahi Kapatma 212 (81,4)
Pulmoner Arter Bantlama Operasyonu 8(3)
Izlem 20 (7,5)
Sevk 10 (3,8)
Cihazla kapatma i¢in sevk 4 (1,5)
Inoperabl 7@2,7)
TOPLAM 261 (100)
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Cerrahi kapatma karar1 alinan 212 hastanin bir kismmin dosya bilgilerine
ulagilamazken diger bir kisim hastanin da dosya kayitlarindan anjiokardiyografi islemi
sonras1 hastanemiz Cocuk Kardiyoloji poliklinigi ya da Kalp Damar Cerrahisi
poliklinigine gelmedigi 6grenilmistir.

Calisma grubumuzu VSD’si kapatilan cerrahi oncesi ve sonrasi kayitlaria
ulagilan 124 hasta olusturmustur. VSD’nin kompleks kardiyak malformasyonlarin
(Bliylik arter transpozisyonu, Turunkus arteriosus, Fallot tetralojisi, Cift ¢ikigl sag
ventrikiil) bir par¢as1 oldugu hastalar ve aort koarktasyonu, kesintili aortik ark, bikiispit
aort kapag gibi aortik ark ya da kapak anomalileri olan hastalar ¢caligmaya alinmamastir.
Benzer sekilde patent duktus arteriozuslu hastalarda ¢alismaya alinmadi. Ancak ASD,
PFO ve atriyoventrikiiler kapak yetersizligi olan hastalar ¢aligma kapsamina dahil

edildi.

3.2. YONTEM

Tanida infektif endokardit saptanan iki hasta diginda hastalarin tamaminmn
kateter anjiokardiyografi islemi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda gorevli ¢ocuk
kardiyoloji uzmanlar1 tarafindan yapildi. Aort yetersizligi tiim hastalarda
ekokardiyografik ve anjiokardiyografik olarak gosterildi.

Cerrahi kapatma operasyonu 12 hasta hari¢ hastalarin tiimiine hastanemiz Kalp
Damar Cerrahisi Boliimiince uygulandi. Dis merkezde cerrahi kapatma yapilan
hastalarda dahil tiim hastalarin ameliyat kayitlar1 degerlendirildi.

Hastalar cerrahi oncesi donemde Ozellikle aort kapak prolapsusu ve aort
yetesizliginin varligi, AY nin baslangi¢ yasi, prolapsusun baslamasi ile AY gelismesi
arasindaki stire ve AY siddetindeki degisiklikler yoniinden incelendi. Tan1 yasi, VSD
tipi ve bliylikliigii, pulmoner hipertansiyonun varligi, SAR varligi, pulmoner ve sistemik
akimlar orant ve diger hemodinamik veriler cerrahi 6ncesi AY olan ve olmayan
hastalarda karsilastirildi. Bu faktorlerin cerrahi oncesi AY gelisimine olan etkisi
arastirildi

Tanida VSD ve AY olan hastalarin tan1 yasi, operasyon yasi, sistolik ve
ortalama pulmoner arter basinclari, pulmoner ve sistemik akimlar orani ilk tanida AY

olmayan hastalarla karsilastirildi
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Hastalarin cerrahi kapatma yapildiktan sonraki ekokardiyografik inceleme
notlarindan cerrahi 6ncesi mevcut olan AY ve/veya AVP’nin cerrahi kapatma sonrasi
durumu degerlendirildi. Cerrahi sonrast AY diizelen ve devam eden hastalar iki grup
olarak ayrildi. Bu iki grup arasinda cerrahi kapatmanm yapildig1 yas, sistemik ve
pulmoner akimlar orani, ortalama ve sistolik pulmoner arter basinglari, defektin
kapatilmasinda kullanilan yontem (sentetik yama, perikard yama, direkt kapatma),
subaortik ridge varligi, yoniinden fark olup olmadig: incelendi.

Cerrahi sonrasi erken donemde kaybedilen hastalarin operasyon yasi, VSD’nin
boyutu, pulmoner hipertansiyonun varligi, ortalama ve sistolik pulmoner arter
basinglari, pulmoner ve sistemik akimlar orani, aortik klempleme ve total bypass siiresi

yasayan hastalarla karsilastirildi.

3.2.1. Ekokardiyografik Inceleme

Tim hastalarmm ekokardiyografik incelemesi ii¢ farkli cocuk kardiyoloji
uzmanindan biri tarafindan ATL HDI 3000 CV ve Toshiba Aplio 770S Cardiac imaging
System Doppler ultrasonografi cihazlarindan biri kullanilarak yapildi. Hasta yasina
uygun 3,5-5,5-7,5 MHz problar kullanildi. Tiim hastalara iki boyutlu, M-mode,
continuous wave (devamli dalga) - pulsed wave (nabizli dalga) (CW-PW) renkli akim
Doppler ekokardiyografik incelemeler yapildi.

Ekokardiyografik olarak aort yetersizliginin derecesi hafif, orta ve agir olarak
smiflandirild. ki boyutlu renkli Doppler ekokardiyografi ile sol ventrikiil ¢ikis yolunun
uzun eksen kesit goriintiilenmesinde AY renkli jet akimmin en uzun mesafesi temel
alind1. Geriye kagis renkli jet akimi aort kapagr’nin hemen altinda ve 6n mitral kapagin
tepesine ulasmiyorsa hafif, 6n mitral kapagin tepesine ulasiyorsa orta derece ve mitral
kapak boyunca geriye kagigla birlikte sol ventrikiilde belirgin dilatasyon varliginda agir
AY olarak degerlendirildi (53,107) (Tablo VIII).

Tablo VIIIL. Aort yetersizliginin ekokardiyografik olarak derecelendirilmesi*

AY derecesi AY renkli jet akiminin en uzun mesafesi

Hafif Aort kapag altinda ve 6n mitral kapagin
tepesine ulagsmiyor

Orta On mitral kapagin tepesine ulasiyor

Agir Mitral kapak boyunca geriye kacisla birlikte
sol ventrikiilde belirgin dilatasyon

*Kaynak: 107

34



Cerrahi Oncesi ve sonrast ekokardiyografi notlarindan asagidaki veriler

degerlendirildi.

e Ventrikiiler septum defektinin tipi

e Ventrikiiler septum defektinin boyutu

e Eslik edebilecek diger kardiyak anomaliler( ASD, PFO,TY)

e Pulmoner hipertansiyonun varlig

e Pulmoner stenozun varligi

e Trikiispit septal anevrizma varlig1

e Sol ventrikiil-sag atriyum arasinda santin varlhigi

e Aort kapak prolapsusu

e Prolabe olan aort kapakcigi

e Cerrahi Oncesi ve sonrasi aort yetersizliginin varlig1 ve derecesi

e Cerrahi sonrasi rezidii VSD’nin varligi

3.2.2. Anjiokardiyografik inceleme

Tanida infektif endokardit saptanan iki hasta disinda tiim hastalarin
anjiokardiyografik incelemesi hastanemiz pediatrik kardiyoloji uzmanlarindan en az
ikisi tarafindan iki farkli anjiografi cihazindan birisi (Siemens Axiom Artis ve Philips
Diagnost C2) kullanilarak midazolam ve/veya ketamin ile sedasyon altinda yapilmistir.
Hastalarin anjiokardiyografi kayitlarindan asagidaki veriler degerlendirilmistir.

e Kateter anjiokardiyografi yasi

e Defektin tipi ve biiyiikligi

e Sistolik pulmoner arter basinci

e Ortalama pulmoner arter basinci
e Pulmoner kan akimi1 (Qp)

e Sistemik kan akimi1 (Qs)

e Pulmoner vaskiiler rezistans (Rp)
o Sistemik vaskiiler rezistans (Rs)
e Aort kapak prolapsusu.

e Aort yetersizligi ve derecesi

e Eslik edebilecek diger kardiyak anomaliler ( ASD, PFO, TY, MY)
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3.2.3. Cerrahi Kapatma

Hastanemizde tani alan, cerrahi Oncesi ve sonrasi takipleri yapilan 124

hastadan 12’sinin cerrahi kapatma islemi hastanemiz disinda baska merkezlerde

yapilmisti. Bu hastalarda dahil hastalarin tiimiiniin ameliyat kayitlarina ulasildi. Tim

hastalarda median sternotomiden sonra rutin aortik ve bikaval kaniilasyon ile iliml

hipotermi altinda kardiyopulmoner by-pass yapilmisti. Ameliyat kayitlarindan asagidaki

bilgiler degerlendirildi.

Defektin yerlesim yeri ve boyutu

Eslik edebilecek ek anomalinin varligi

Aort kapagmin durumu (prolapsus, fenestrasyon, distorsiyon)

Defektin kapatilmasinda tercih edilen yontem [direkt siitiirle kapatma, sentetik
yama (Dacron, Goro-tex) ile kapatma, perikard yama ile kapatma]

Toplam by-pass siiresi

Aortik klempleme siiresi

3.3. ISTATISTIKSEL DEGERLENDIRME

Istatistiksel degerlendirme SPSS (Statistical Program in Social Sciences) 15.0

bilgisayar programi kullanilarak yapildi. Veriler sayi, ylizde ve ortalama+SD olarak

ifade edildi. Standart sapmas1 yiiksek olan verilerin ortanca, en diisiik ve en yiiksek

degerleri de verildi. Olgiimle elde edilen verilerin degerlendirilmesinde Mann-Whitney

U testi, sayimla elde edilen verilerin degerlendirilmesinde Ki-kare testi kullanildi ve

0,05’ten kii¢iik p degerleri anlamli kabul edildi.

36



4. BULGULAR

4.1. HASTALAR

Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda, Aralik 1986 ile Ekim 2006 tarihleri
arasinda toplam 1438 hasta izole VSD tanist ile izlendi. Bu hastalarin 79’unda (%5,5)
AY tesbit edildi.

Izole VSD tamis1 alan 1438 hastanin 261’ine (%]18) anjiokardiyografik
inceleme yapilarak bunlardan 212 (%14,7) hastaya VSD’nin cerrahi olarak kapatilmasi
karar1 alindi. Anjiokardiyografik inceleme yapilan 261 hastanin toplam 109’unda
(%41,7) aort kapak komplikasyonu vardi. Bu hastalarin 41’inde (%15,7) sadece AVP,
63 (%24) hastada AVP ve AY, 5 hastada ise sadece AY vard1. (Sekil 5).

O AVP

16%

B AVP+AY

24% O AY

0O Aort kapak
komplikasyonu
olmayan

Sekil 5. Anjiokardiyografik inceleme yapilan hastalarda aort kapak komplikasyonlar:

Aralik 1986 ile Ekim 2006 tarihleri arasinda izole VSD tanisi alan, sonrasinda
cerrahi kapatma yapilan ve dosya bilgileri yeterli olan 124 hastanin cerrahi dncesi ve

sonras1 ekokardiyografik incelemeleri, anjiokardiyografi bilgileri ve ameliyat kayitlar

incelendi. Hastalarm 64’1 (%52) erkek 60°1 (%48) kiz idi. (Sekil 6).
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Oerkek

DOkiz

erkek;
52%(n=64)

Sekil 6. Hastalarin cinsiyetlerine gore dagilim

Ortalama tan1 yas1 2,69+4,08 yil, ortanca 0,43y1l (2glin-17y1l) idi. Tani
yaslarma gore hastalar dort gruba ayrildiginda 19°u (%15,3) 1 aydan 6nce olmak iizere
84 (%67,7) hastanin 1 yas altinda, 20 (%16,1) hastanin 1-5 yas arasinda, 11 (%38,8)
hastanin 5-10 yas arasinda ve 9 (%7,2) hastanin 10 yas lizerinde tani1 aldigi goriildii

(Sekil 7).

67,7%

70%-

60%-

50%-

40%-

O Hasta sayisi (%) |

30%-

20%-

NN NN NN

10%

0-1yas 1,01-5yas 5,01-10yas >10yas

Sekil 7. Ventrikiiler septum defektli hastalarin tam yaslarina gore dagihm

Hastalarin tam1 swrasindaki viicut agirlik persentillerine bakildiginda 35
(%28,2) hasta 3 persentil’in altinda, 32 (%25,8) hasta 10-25 persentil arasinda, 26
(%20,9) hasta 25-50 persentil arasinda, 20 (%16,1) hasta 50-75 persentil arasinda idi.
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Agirlik persentili 3’lin altinda olan hastalarin 29’unda (%82,8) VSD genisti. Diger
hastalarin %49’unda genis VSD vardi. Bu fark istatistiksel olarak anlamli idi (p<0,05).

30,00%1" 28,20%
25,80%

25,00%-
20,90%

20,00%-
16,10%

15,00%

O Hasta sayisi (%) |

10,00%-
5%

NN N NN\

5,00%
0,70%

0,00%-
<3p 3-10p 10-25p 25-50p 50-75p 75-90p 90-97p

viicut agirlik persentilleri

Sekil 8. Hastalarin tam sirasindaki vucut agirhk persentillerine gore dagilimi.

Hastalarin 4’tinde Down sendromu fenotipi mevcuttu. Bu hastalardan 3’iine
kromozom analizi yapildi ve tanilar1 kesinlestirildi. Down sendromu olan bir hasta
cerrahi sonrasi erken donemde kaybedildi. Dismorfik bulgulari olan bir diger hasta ise
Penta X sendromu tanisi ald1.

Tiim hastalar degerlendirildiginde ortalama kateter yas1 4,4 yil, cerrahi
kapatma yasi ise 4,7 yil idi. Cerrahi sonrasi hastalar 0,3-14 yi1l arasinda ortalama 2,6 yil
takip edildi (Tablo IX).

Tablo IX. Hastalarin tani, kateter ve ameliyat yaslari ile cerrahi sonrasi ortalama takip siireleri

Ortalama+SD Ortanca (min-max)
Tani yas1 2,69+4,0 y1l 0,44 (2 glin-17 y1l)
Anjiokardiyografi yas: 4,46+4,3 yil 2,1 (26 giin-17 y1l)
Cerrahi kapatma yas1 4,7+4.4 yil 2,7 (0,25-17,4 y1l)
Cerrahi sonrasi takip siiresi 2,58+2,8 yil 1,4 (0,3-14 y1l)
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Ventrikiiler septum defektinin tipine bakildiginda %58,1 ile ensik goriilen
perimembrandz outlet, ikinci swada %26,6 ile perimembrandz inlet VSD idi. Saf
miiskiiler outlet VSD 4 hastada, DCJA defekt ise 2 hastada saptandi. 8 (%6,5) hastada
VSD multipldi. Multipl VSD’li hastalardan birinde (penta X sendromu olan hasta)
“swiss chesee” VSD vardi. Miiskiiler inlet VSD’li hasta yoktu. Miiskiiler trabekiiler
VSD bizim ¢alisma grubumuzda multipl VSD’lere eslik edenler disinda higbir hastada
tesbit edilmedi. (Tablo X, Sekil 9)

Tablo X. Ventrikiiler septum defekti tiplerinin dagilim

VSD tipi n (%)
PM outlet 72 (58,1)
PM inlet 33 (26,6)
PM inlet-outlet uzanan 54)
Miiskiiler outlet 4 (3,2)
DCJA 2 (1,6)
Multipl VSD 8 (6,5)
TOPLAM 124 (100)
60,00%-

50,00%-

40,00%

30,00%
O Hasta sayisi1 (%)

20,00%-

PMoutlet PM inlet PM inlt- Misk DCJA Multipl
out outlet VSD

Sekil 9. Ventrikiiler septum defekti tiplerinin dagilimi
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Viicut ylizey alanina endekslenen VSD’nin ¢api, bir yasin altinda <10 mm/m?,
bir-alt1 yasta <9 mm/m?, >6 yasta <5 mm/m? olan defektler kiiciik; {i¢ ayn altinda >20
mm/m?, ii¢ ay-alt1 yag arasinda >16 mm/m?, >6 yasta >9 mm/m? olan defektler genis ve
aradaki degerler orta biiyiikliikte kabul edilerek VSD’ler simiflandirildiginda; 73 (%59)
hastada defekt genis, 50 (%40,3) hastada orta biiylikliikte idi. Sadece bir hastada defekt
kiigiiktii ve bu hasta infektif endokardit nedeni ile opere oldu (Sekil 10).

29,007

60,00%

50,00%:-

40,00%

30,00%- O Hasta sayisi (%) |

20,00%

10,00%

0,00%
Kiigiik Orta Genis

Sekil 10. Ventrikiiler septum defektlerinin biiyiikliiklerine gore dagilim

Cerrahi kapatma yapilan 124 hastanin 29’unda (%23,3) ASD, 17’sinde
(%13,7) PFO tesbit edildi.. Cerrahi 6ncesi donemde 9 hastada ASD kendiliginden
kapandi. Diger hastalarda cerrahi olarak kapatildi (Tablo XI).

Toplam 66 (%53,2) hastada cerrahi Oncesi pulmoner hipertansiyon tesbit
edildi. Bu hastalarin 40’mda tanida pulmoner hipertansiyon mevcutken 26 hastada
cerrahi oncesi 1,66£2 yil izlemde gelisti. Pulmoner hipertansiyon 12 (%18,2) hastada
agir, 30 (%45) hastada orta derecede ve 24 (%36,4) hastada hafif derecede idi.

Cerrahi Oncesi izlemde 28 (%23,3) hastada subaortik ridge/membran gelistigi
goriildii. Bu hastalarin 12°sine VSD’nin cerrahi kapatmasina ek olarak subaortik ridge
rezeksiyonu yapildi.

Ventrikiiler septum anevrizmast (VSA) izlemde 18 (%15,1) hastada gelisti.
VSA gelisen hastalarin tamaminda VSD perimembrandz idi. VSA gelisen hastalarmn
takipte 6’sinda (%33) sol ventrikiil-sag atriyal sant gelisti (Tablo XI).
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Tablo XI. Ventrikiiler septum defektine eslik eden lezyonlar

Eslik eden lezyon Hasta sayis1 n (%)
ASD 29 (23.,3)

PFO 17 (13,7)
Subaortik ridge/membran 28 (23,3)

VSA 18 (15,1)

LV-RA sant 6 (5

ASD; Atriyal septal defekt, PFO; Patent foramen ovale, VSA; Ventrikiiler septum anevrizmasi, LV-RA;
Sol ventrikiil-sag atriyal

4.2. CERAHI ONCESi TAKIPTE AORT VALV PROLAPSUSU VE AORT
YETERSIZLiGiNIN DEGERLENDIRILMESI

Cerrahi Oncesi izlemde 124 hastanin 63’linde (%50,8) aort valv prolapsusu
gelisti. 21 (%17) hastada AVP ilk tanida vardi. 42 (%34) hastada 0,2-12,4 yil arasinda
ortalama 3,47+3,1 yil takipte gelisti (Sekil 11). AVP olan 63 hastanin 20’sinde izole
AVP varken 43 hastada ise AVP ile birlikte AY’de mevcuttu (Tablo XII, Sekil 11).

OTanida AVP olan hastalar

O Cerrahi 6ncesi takipte AVP
gelisen hastalar

49%(n=61) O AVP olmayanlar

Sekil 11. Cerrahi kapatma yapilan hastalarda tam ve takipte gelisen aort kapak prolapsusunun

dagilinm
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Tablo XII. Cerrahi kapatma yapilan hastalarda tam ve takipte aort kapak komplikasyonlarimin
dagilim

Hasta sayis1 n (%)

Ilk tamda izole AVP olan 6 (5)

Ik tamda AVP+AY olan 15 (12)
Takipte izole AVP gelisen 14 (11,2)
Takipte = AVP+AY gelisen 28 (22,5)

Aort kapak komplikasyonu olmayan 61 (49,2)

TOPLAM 124 (100)

Tiim perimembrandz defektlerin (outlet, inlet ve inlet-outlet uzanan)
%50,1’inde, Miiskiiler outlet defekti olan 4 hastanin 3’iinde (%75) AVP gelisti.
AVP’nin defektlere gore dagilimi tabloda verilmistir (Tablo XIII).

Tablo XIII. Ventrikiiler septum defekti tiplerine gore aort valv prolapsusunun dagilim

VSD tipleri AVP (+) AVP (-)
n (%) n (%) n (%)
PM outlet 38 (52) 34 (48)

72 (58,1)

PM inlet 16 (48,4) 17 (51,6)
33 (26,6)

PM inlet-outlet uzanan 2 (40) 3 (60)
54)

Miiskiiler outlet 3 (75) 1(25)
4 (3,2)

DCJA 1 (50) 1 (50)
2 (1,6)

Multipl VSD 3(37.,5) 5(62,5)
8 (6,5)

TOPLAM

124 (100) 63 (51) 61 (49)

Prolabe aort kapakcigi hastalarn %62’sinde sag koroner, %38’inde non-
koroner kapakcikti. Perimembrandz defektlerin %58’inde prolapsus sag koroner
kapakcikta iken miiskiiler outlet ve DCJA defekti olan 4 hastanin tamaminda prolapsus

sag koroner kapakcikta idi (Tablo XIV).
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Tablo XIV. Prolabe aort kapakcigimin VSD tiplerine gore dagilim

VSD tipleri Prolabe aort kapakcigi
Sag koroner Non koroner kapakcik  Belirtilmemis
kapakeik n (%) n (%) n
PM outlet 16 (57,1) 12 (42,9) 10
PM inlet 8 (61,5) 5(38.,5) 3
PM inlet-outlet 1 (50) 1 (50)
uzanan
Miiskiiler outlet 3(100)
DCJA 1 (100)
Multipl VSD 2 (66,6) 1(33,4)
TOPLAM 31 (62) 19 (38) 13

Cerrahi 0ncesi toplam 43 (%34) hastada AY saptandi. Hastalarin 15’inde AY,
VSD tanisi ile es zamanli olarak ilk ekokardiyografik incelemede tesbit edildi. Tanida
aort yetersizligi saptanan en kii¢iik hasta 2 yasinda idi. 28 hastada AY ortalama 3,943,1
yil ortanca 2,9 yil (0,4-12,5) takipte gelisti (Sekil 12).

OTanida AY olan

12%(n=15) ] g:ll;;aehr: Oncesi takipte AY
OAY olmayan

66%(n=81)

22%(n=28)

Sekil 12. Cerrahi kapatma yapilan hastalarda tam ve takipte gelisen aort yetersizliginin dagilim

Perimembrandz defekti olan hastalarin 39’unda (%35), miiskiiler outlet defekti

olan hastalarin 2’sinde (%50) AY gelisti (Tablo XV).
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Tablo XV. Ventrikiiler septum defekti tiplerine gore aort yetersizliginin dagilimi

VSD tipleri AY (+) AY ()
n (%) n (%)

PM outlet 24 (33,3) 48 (66,6)

72 (58,1)

PM inlet 13 (39) 20 (61)

33 (26,6)

PM inlet-outlet uzanan 2 (40) 3 (60)

54)

Miiskiiler outlet 2 (50) 2 (50)

4 (3,2

DCJA - 2 (100)

2 (1,6)

Multipl VSD 2 (25) 6 (75)

8 (6.,5)

TOPLAM

124 (100) 43 (34) 81 (66)

Cerrahi Oncesi AY gelisen 43 hastanin 17’sinde (%40) VSD genis, 26’sinda
(%60) orta biiyiikliikkte idi. AY olmayan hastalarda (n=81) orta biiyiiklikte VSD 24
(%29,6) hastada, genis VSD ise 56 (%69) hastada mevcuttu. Bu iki grup
karsilagtirildiginda AY gelisen grupta orta biiyiliklikte VSD orani anlamli olarak fazla,
genis VSD orani az idi (Tablo X VI, Sekil 13, p<0,001, p<0,001).

Tablo XVI. Cerrahi oncesi aort yetersizligi olan ve olmayan hastalarin defekt biiyiikliiklerinin

Kkargilagtiriimasi

VSD AY olan hastalar AY olmayan hastalar TOPLAM p
biiyiikliugii n (%) n (%) n (%)

Kii¢iik - 1(1,2) 1(0,8)

Orta 26 (60) 24 (29,6) 50 (40,2) <0,001
Genis 17 (40) 56 (69,1) 73 (59) <0,001
TOPLAM 43 (100) 81 (100) 124 (100)
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70+ DAY olan hastalar

B AY olmayan hastalar

60-
50-
40-

304
20

Hasta sayisi (%)

10+

Kiigiik VSD Orta Genis VSD
biyilikliikte
VSD

Sekil 13. Cerrahi 6ncesi aort yetersizligi olan ve olmayan hastalarin defekt biiyiikliiklerine gore
karsilagtirilmasi

Cerrahi oncesi AY gelisen hastalarin ortalama tani yast 3,9+5 yil, ortalama
kateter yas1 6,6+4,8 yil ve ortalama cerrahi kapatma yas1 7+4,8 yil idi. AY olmayan
hastalarin ise ortalama tani yas1 1,743 yil, ortalama kateter yas1 2,943,5 yil ve ortalama
cerrahi kapatma yasi 3,243,5y1l idi. AY olan ve AY olmayan hastalar
karsilagtirildiginda AY olan hastalarin ortalama tani, kateter ve cerrahi kapatma yasi
AY olmayan hastalardan ileri idi ve bu fark istatistiksel olarak anlamli idi ( Tablo XVII,
p=0,006, p<0,001, p<0,001).

Cerrahi Oncesi AY gelisen hastalarm ortalama ve sistolik pulmoner arter
basinglari sirasi ile 24,9+17,9 mmHg ve 38,4+23,7 mmHg idi. AY olmayan hastalarm
ortalama ve sistolik pulmoner arter basinglar1 ise sirasi ile 31,414 mmHg ve 46£18,6
mmHg idi. Iki grup karsilastirildiginda AY olan hastalarm ortalama ve sistolik
pulmoner arter basinglart AY olmayan hastalardan daha diisiikti. Bu fark istatistiksel

olarak anlamli idi (Tablo XVII, p<0,001, p=0,001).
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Tablo XVII. Cerrahi dncesi aort yetersizligi olan hastalarin aort yetersizligi olmayan hastalarla
karsilagtirilmasi

Cerrahi oncesi AY AY olmayan
olan hastalar hastalar p
n=43 n=81
x£SD (min-max) x£SD (min-max)
Tan1 yas1 (y1l) 3,9+5,0 (0,06-17) 1,743,0 (0,01-14,2) 0,006
Kateter yasi (y1l) 6,6+4,8 (0,5-17) 2,9+3,5 (0,08-14,5) <0,001
Operasyon yas1 (yil) 7,0+4,8 (0,9-17,5) 3,2+3,5 (0,25-14,6) <0,001
Qp/Qs 2,3+2,5 (1-5,4) 3,45+4,4 (0,14-37) 0,12
Rp (0) 3,6+4,0 (0,12-16,9) 3,6+5,3 (0,23-39) 0,7
Rs (0) 24420,3 (12-33,1) 24+27,1 (10-44) 0,7
Rp/Rs 0,15+0,12 (0,01-0,47)  0,15+0,26 (0,01-1,8) 0,4
SPAP (mmHg) 38,4+23,7 (16-128) 46+18,6 ((15-105) 0,001
OPAP (mmHg) 24,9+17,9 (4-88) 31,4+14 (9-78) <0,001

Qp; Pulmoner akim, Qs; Sistemik akim, Rp; Pulmoner vaskiiler direng Rs; Sistemik vaskiiler direng,
SPAP; Sistolik pulmoner arter basinci, OPAP; Ortalama pulmoner arter basinct

AY ’nin derecesi ile pulmoner ve sistemik akimlar orani iligkisine baktigimizda
hafif AY olan hastalarda akimlar orani ortalama 1,8+0,74, orta derece AY olan
hastalarda 2,4+1,46 ve agwr AY olan hastalarda akimlar oran1 1,8+0,98 idi
Caligmamizda AY derecesi ile pulmoner ve sistemik akimlar orani arasinda istatistiksel

olarak arasinda anlamli bir iligki tesbit edilmedi (Tablo XVIII , Sekil 14, p=0,38).

Tablo XVIII. Hafif, orta ve agir aort yetersizligi olan hastalarda pulmoner ve sistemik akimlar
orani

AY derecesi
Hafif AY Orta derece AY Agir AY p
Qp/Qs 1,8+0,74 2,4+1,46 1,8+0,98 0,38
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Sekil 14. Hafif, orta ve agir aort yetersizligi olan hastalarda pulmoner ve sistemik akimlar orani.

Cerrahi 6ncesi AY gelisen 43 hastanin 15’inde ilk tamida AY vardi. 11k tanida
AY olan hastalarin tan1 yasi ortalama 9,48+4,4 yil, cerrahi kapatma yasi ortalama
10+4,6 y1l idi. Ik tanida AY olmayan hastalarm tan1 yasi ortalama 1,6+2,8 yil ve cerrahi
kapatma yas1 ortalama 3,8+3,8 yild1. {lk tanida AY olan hastalar, tanida AY olmayan
hastalarla karsilastirildiginda tani ve cerrahi kapatma yast belirgin olarak ileri idi
(p<0,001). Ik tanida AY olan hastalarm pulmoner ve sistemik vaskiiler direngler
oranida tanida AY olmayan hastalarla karsilagtirildiginda daha yiiksekti (Tablo XIX,
p=0,007).
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Tablo XIX. Tamda aort yetersizligi olan hastalarin tamida aort yetersizligi olmayan hastalarla

karsilagtirilmasi

BULGULAR Ilk tamda AY olan Ilk tamda AY olmayan p

hastalar n=15 hastalar n=109

x+SD x+SD

Tani yas1 (yil) 9,5+4,4 1,6+2,8 <0,001
Cerrahi yas1 (yil) 10,0+4,6 3,8+3,83 <0,001
Qp/Qs 2,8+4,1 3,1£3,9 0,185
Rp (0) 5,3+5,2 3,5+5,0 0,238
Rs (0) 21,2424 25+32,1 0,74
Rp/Rs 0,25+0,14 0,14+0,23 0,007
SPAP (mmHg)  49,0+£33,3 42,8+18.6 0,898
MPAP (mmHg)  33,8+25,5 28,7+14,2 0,937

Qp; Pulmoner akim, Qs; Sistemik akim, Rp; Pulmoner vaskiiler diren¢ Rs; Sistemik vaskiiler direng,
SPAP; Sistolik pulmoner arter basinci, OPAP; Ortalama pulmoner arter basinci

Cerrahi kapatma yapilan 124 hastanin 14’1 cerrahi oncesi donemde diizenli
poliklinik takiplerine gelmedi. Ortalama takipsizlik siiresi 5,343,1 yil idi. Bu hastalarin
12’sinde (%85) cerrahi oncesi donemde AY gelisti. AY gelisen bu hastalarm ortalama
takipsizlik siiresi 5,3+2,6 yil idi. Agir AY olan ve aort kapak replasmani yapilan 4
hastanm ikisi tan1 sonrasi diizenli poliklinik takiplerine gelmemisti. Takipsizlik siireleri
sirast ile 9 yil ve 5,7 yil idi. Bu hastalar bayilma ve ¢cabuk yorulma yakmmarinm ortaya
cikmasi ile tekrar poliklinigimize basvurmuslardi. Tanida agir AY olan diger iki
hastanim ise tan1 yaslar1 sirasiyla 9,5 ve 17 yil idi ve diger hastalara gore tani yaslari
oldukca ileri idi.

Cerrahi Oncesi AY gelisen 43 hastanin 15’inde ilk tamida AY vardi 28
hastada AY takipte gelisti. Takipte AY gelisen 28 hastanin 16’sinin 6-12 ay aralarla
diizenli ekokardiyografik takibi yapildi. Bu hasta grubu VSD’li hastalarda AY gelisme
yasinin en dogru tahmininin yapilabilecegi hasta grubu idi. Bu grupta aort yetersizligi
7ay-9 yil arasinda ortalama 3,05+2,5 yasinda gelisti. Aort yetersizligi en erken 7 aylik
bir infantta saptandi. Tanida AY saptanan hastalar ve diizenli poliklinik takiplerine
gelmeyen takipte AY gelisen hasta gruplarina gore diizenli poliklinik takiplerine gelen
grupta AY saptanma yas1 anlamli olararak diisiiktii (Tablo XX, Sekil 15, p<0,001).
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Tablo XX. Cerrahi oncesi tanida ve takipte aort yetersizligi gelisen hastalarda aort yetersizliginin
saptanma yasi

Tamda Takipte AY olan Takipte AYolan p
AY olan (diizensiz takip) (diizenli takip)

n=15 n=12 n=16
AY saptanma 9,5+4.,4 8,0+4,3 3,0+£2,5 <0,001
Yasi1 (yil) (x+SD)

AY saptanma 2,1-17 2,9-15 0,6-9
Yasi (y1l) (min-max)

207

157

107

11
o)

Aort yetersizligi saptanma yasi

1

I I I
tanida AY olan hastalar takipte AY gelisen takipte AY gelisen
(diizenli takip edilen) (takipsiz kalan)

Sekil 15. Cerrahi dncesi aort yetersizligi gelisen hastalarda aort yetersizligi saptanma
yaslari
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4.3. CERRAHI SONRASI TAKIPTE AORT VALV PROLAPSUSU VE AORT
YETERSIZLiGiNIN DEGERLENDIRILMESI

Cerrahi 6ncesi AVP gelisen 63 hastanin 43’iinde (%68) AY gelismisken 20
hastada izole AVP mevcuttu. Bu 20 hastanin 11’inde AVP cerrahi kapatma sonras1 1-7
hafta icinde yapilan ekokardiyografik incelemede, 5 hastada ise ortalama 1,1 yil takipte
diizeldi. Diger 4 hastada ortalama 0,5 yil takipte AVP devam ediyordu. Izole AVP olan
toplam 20 hastanin cerrahi kapatma sonras1 16’sinda (%80) AVP diizeldi.

Cerrahi Oncesi AY gelisen 43 hastanin 32’sinde AY hafif, 7’sinde orta
derecede, 4’linde agir idi.

Hafif AY olan 32 hastadan 2’si cerrahi sonrast erken donemde kaybedildigi
icin 30 hastanin cerrahi kapatma sonrasi takipleri yapildi. Bu hastalardan 13’iinde
cerrahi sonras1 AY diizeldi (6 hastada cerrahi kapatma sonras1 1-6 hafta i¢inde yapilan
ekokardiyografik incelemede, 7 hastada 0,7-2 yil arasinda ortalama 1,3+0,4 yilda).
Kalan 17 hastada 0,6-9,8 yil arasinda ortalama 2,1+2,3 il takipte AY hafif derecede
devam etti. Hi¢cbir hastada cerrahi sonrasi takipte AY siddetinde artig olmadi.

Orta derece AY olan 7 hasta vardi ve bu hastalarin 5’inde AY ilk
saptandiginda orta derecede idi. Cerrahi kapatma sonrasi orta derece AY olan 7
hastadan 3’linde AY ortalama 0,7 yilda kayboldu. 1 hastada hafif derecede devam etti.
Diger 3 hastada 0,7-6,7 yil arasinda ortalama 4,1 yil takipte AY orta derecede devam
etti. Hastalarin higbirinde cerrahi sonras1t AY siddetinde artis olmada.

Agir AY olan 4 hastaya aort kapak replasmani yapildi (Tablo XXI, Sekil 16).

Tablo XXI. Cerrahi kapatma sonrasi aort yetersizliginin seyri

AY derecesi Hasta sayisi Cerrahi sonrasi takipte n ( %)
AY’nin durumu
Hafif 30 Diizeldi 13 (43,3)

Hafif derecede AY devam ediyor 17 (56,7)
Orta 7 Diizeldi 3 (42,8)

Hafif derecede AY devam ediyor 1(14,4)

Orta derecede AY devam ediyor 3 (42,8)

Agir 4 Aort kapak replasmani yapildi. 4

TOPLAM 41 41
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Sekil 16. Cerrahi kapatmanin aort yetersizligine etkisi

Cerrahi oncesi AY olan toplam 43 hastadan cerrahi kapatma sonrasi erken
donemde kaybedilen 2 hasta ve aort kapak replasmani yapilan 4 hasta disinda 37’sinin
cerrahi sonrasi takibi yapildi. Bu hastalarm 17’sinde (%46) takipte AY diizeldi, 20
(%54) hastada cerrahi sonrasi takipte AY ’nin siddetinde degisiklik olmadi. AY diizelen
hasta grubunda ortalama tan1 yas1 3,1+4,4 yil ve ortalama cerrahi kapatma yas1 5,3+4,5
yil idi. AY devam eden hastalar ortalama tani ve cerrahi kapatma yas1 sirasi ile 3,945
yil ve 7,6+4,6 yil idi. Bu iki hasta grubu karsilastirildiginda AY diizelen hastalarin
ortalama tan1 ve cerrahi kapatma yas1 daha kiigiiktii ancak bu fark istatistiksel olarak
anlamli1 degildi (Tablo XXII, p=0,19, p=0,083).

Pulmoner ve sistemik akimlar oraninin cerrahi kapatma sonrast AY ’nin
siddetine olan etkisine baktigimizda AY diizelen hastalarin ortalama akimlar orani
2,1+0,7 ve AY devam eden hastalarin ortalama akimlar orani 1,93+1,0 idi. AY diizelen
ve devam eden hasta gruplar1 arasinda ortalama pulmoner ve sistemik akimlar oraninda
istatistiksel olarak anlamli bir fark tesbit edilmedi (Tablo XXII, p=0,37).

Ortalama ve sistolik pulmoner arter basinglari cerrahi sonrasit AY diizelen
hasta grubunda siras1 ile 20,6+7,7 mmHg ve 34,6+12 mmHg, AY devam eden hasta
grubunda ise sirasi ile 27,6220 mmHg ve 40,4+25 mmHg idi. AY devam eden hasta

grubunda ortalama ve sistolik pulmoner arter basinglar1 AY diizelen hastalara gore
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daha yiiksek olarak bulunsada bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi (Tablo XXII,
p=0,85, p=0,52).

Tablo XXII. Cerrahi sonrasi aort yetersizligi diizelen ve devam eden hastalarin demografik ve

hemodinamik verilerinin karsilastirilmasi

AY diizelen AY devam eden p
n=17 n=20

Tani yas1 (yil) 3,1+4,4 (0,03-12)  3,9+5 (0,08-16) 0,19
x£SD (min-max)

Anjiokardiyografi yas1 (yi)  5,0+4,3 (0,60-15) 7,2+4,6 (0,5-16) 0,13
x£SD (min-max)

Operasyon yasi (yil) 5,3+4,5 (0,66-15,4) 7,6+4,6 (0,9-16,3) 0,083
x£SD (min-max)

Cerrahi sonrasi takip

siiresi (y1l) 1,9£1,5 (0,3-6,3) 2,4+2,5 (0,5-9,8) 0,53
x£SD (min-max)

Qp/Qs 2,1+0,74 1,93+1,06 0,37

SPAP (mmHg) 34,6+12 40,4+25 0,85

OPAP (mmHg) 20,6+7,7 27,6120 0,52

Cerrahi oncesi AY olan ve cerrahi sonrasi takipleri yapilan 37 hastanin
32’sinde VSD yama (18 hastada sentetik yama, 14 hastada perikard yama) ile kalan 5
hastada ise direkt siitiirle kapatildi. Yama ile kapatma yapilan hastalarin 17’sinde (%53)
cerrahi sonrast AY diizeldi. 15 hastada (%47) AY devam ediyordu. Direkt siitiirle
kapatma yapilan hi¢bir hastada AY’de gerileme yoktu. Direkt siitiirle kapatma ve yama
ile kapatma yontemlerinin cerrahi sonrast AY nin seyrine olan etkisine baktigimizda
direkt siitiirle kapatmanin cerrahi sonrasi AY devamlilig1 i¢in istatistiksel olarak anlamli
bir risk olusturdugu tesbit edildi (Tablo XXIII, Sekil 17, p=0,029).

Perikard yama ile kapatma yapilan 14 hastanin 9’unda (%64) AY diizelirken
sentetik yama ile kapatma yapilan 18 hastanin 8’inde (%44) AY diizeldi. Perikard yama
ile kapatma yapilan hastalarda cerrahi sonras1t AY’de diizelme orani daha yiiksek olsada

bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi ( Tablo XXIII, Sekil 17, p=0,27).
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Tablo XXIII. Cerrahi kapatma yonteminin cerrahi sonrasi aort yetersizliginin seyrine etkisi

Cerrahi kapatma  AY diizelen AY devam eden TOPLAM
yontemi hastalar (n=17) hastalar (n=20) n (%)

n (%) n (%)
Sentetik yama 8 (44) 10 (56) 18 (100)
Perikard yama 9 (64) 5(36) 14 (100)
Direkt kapatma 5(100) 5(100)

OAY diizelen
B AY devam eden

Hasta sayisi
NN N N N N NN

Sentetik yama Perikart yama Direk kapama

Sekil 17. Cerrahi kapatma yonteminin aort yetersizliginin seyrine etkisi.

Cerrahi oncesi AY olan ve cerrahi sonrasi takipleri yapilan 37 hastanin
22’sinde defekt orta biiylikliikkte 15’inde ise genisti. Orta biiyiiklikte VSD olan
hastalarin 12’sinde (%54) AY cerrahi sonrasi diizelirken genis VSD olan hastalarin
5’inde (%33) AY cerrahi sonrasi diizeldi. AY diizelen hastalarda orta biiyiikliikte VSD
orant daha fazla idi. AY diizelen ve devam eden hastalar VSD boyutu yoniinden
karsilagtirildiginda iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamli fark tesbit edilemedi

(Tablo XXIV, Sekil 18, p=0,21).
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Tablo XXIV. Defekt boyutunun cerrahi sonrasi aort yetersizliginin seyrine etkisi

Defekt boyutu AY diizelen AYdevam eden TOPLAM
hastalar(n=17) hastalar (n=20) n (%)
n (%) n (%)
Orta biiyiikliikte VSD 12 (54) 10 (46) 22 (100)
Genis VSD 5(33) 10 (67) 15 (100)

OAY diizelen
B AY devam eden

Hasta sayisi

Genis VSD Orta biiyiikliikte
VSD

Sekil 18. Defekt boyutunun cerrahi sonrasi aort yetersizliginin seyrine etkisi

Defekt tiplerinin cerrahi sonras1 AY diizelen ve devam eden gruplar arasindaki
dagilimi tabloda verilmistir. Goriildiigii iizere inlet VSD’ler AY devam eden hasta
grubunda daha fazla goriilsede genel olarak defekt tiplerinin AY ’nin cerrahi kapatma

sonrasi seyrine etkisi yoktu (Tablo XXV. p=0,73).

Tablo XXYV. Defekt tiplerinin cerrahi sonrasi aort yetersizligi diizelen ve devam eden hastalar
arasinda dagilim

VSD Tipi AY diizelen (n=17) AY devam eden (n=20)
PM outlet 10 9

PM inlet 4 9

PM inlet-outlet uzanan 1 1

Miiskiiler outlet 1 0

Multipl VSD 1 1

Toplam 17 20
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Subaortik ridge/membran cerrahi oncesi AY olan 43 hastanin 14’iinde

(%32,5) gelisti. AY olmayan 81 hastanin ise yine 14’iinde (%17) subaortik ridge gelisti.
ge g

Calismamizda cerrahi dncesi subaortik ridge varliginin AY gelismesi i¢in istatistiksel

olarak anlamli bir risk faktorii oldugu goriildii ( Tablo XX VI, p=0,017).

Tablo XXVI. Cerrahi 6ncesi aort yetersizligi olan ve olmayan hastalarda subaortik ridge sikhgi

AY olan hastalar

AY olmayan hastalar

n (%) n (%)
Subaortik ridge (+) 14 (32,5) 14 (17)
Subaortik ridge (-) 29 (67,5) 67 (83)
TOPLAM 43 (100) 81 (100)

Cerrahi sonrast AY diizelen 17 hastanin 7’sinde (%41), AY degismeyen 20

hastanin 4’iinde (%20) subaortik ridge vardi. AY diizelen hasta grubunda subaortik

ridge daha yliksek oranda goriilsede cerrahi kapatma sonrast AY diizelen ve devam

eden gruplar arasmnda subaortik ridge dagilimindaki fark istatistiksel olarak anlamli

degildi (Tablo XXVII, Sekil 19, p=0,16).

Tablo XXVII. Subaortik ridge varhiginin cerrahi sonrasi aort yetersizliginin seyrine etkisi

AY diizelen AYdevam eden

hastalar(n=17) hastalar (n=20)

n (%) n (%)
Subaortik ridge (+) 7 (41) 4 (20)
Subaortik ridge (-) 10 (59) 16 (80)
TOPLAM 17 (100) 20 (100)
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Hasta sayisi

SAR olan

SAR olmayan

OAY diizelen
B AY devam eden

Sekil 19. Subaortik ridge varhiginin cerrahi sonrasi aort yetersizliginin seyrine etkisi

Calismamizda diizenli takiplerde AY gelisen 16 hasta vardi. Bu hastalardan

biri cerrahi sonrasi erken donemde kaybedildi. Ortalama AY saptanma yas1 3,0 yil olan

bu hasta grubunu ilk tanida AY olan veya diizensiz takipte AY gelisen (ortalama AY

saptanma yas1 8 yil) hastalarla karsilastirdigimizda, diizenli takipte AY gelisen ve erken

yasta cerrahi kapatma yapilan hastalarin %60’inda AY geriledi. Ik tamida AY olan veya

diizensiz takipte AY gelisen hastalarin ise %36’sinda AY geriledi. Bu fark istatistiksel
olarak anlamli degildi (Tablo XXVIII, p=0,16).

Tablo XXVIII. Diizenli takiplerde aort yetersizligi gelisen hastalarla ilk tanida aort yetersizligi olan
ya da diizensiz takipte aort yetersizligi gelisen hastalarin cerrrahi sonrasi aort yetersizligi seyri

AY diizelen
hastalar(n=17)

AYdevam eden @ TOPLAM
hastalar (n=20)

n (%) n (%)
Diizenli takiplerde 9 (60) 6 (40) 15 (100)
AY gelisen hastalar
Ilk tamda AY(+) 8 (36) 14 (64) 22 (100)
veya diizensiz
takipte AY olan
TOPLAM 17 20
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4.4. CERRAHI SONRASI ERKEN DONEMDE KAYBEDILEN HASTALARIN
VERILERININ DEGERLENDIRILMESI

Hastanemizde cerrahi kapatma yapilan 112 hastadan 9’u kaybedildi.
Bunlardan 8’1 cerrahi sonrasi ilk haftada, kalan bir hasta ise 7. ayda kaybedildi. Bu hasta
kalic1 kalp pili olan bir hasta idi ve 6liim nedeni infektif endokarditti. Erken cerrahi
mortalite 8 hasta ile %7,1 idi. Bu hastalardan 6’s1 1 yasindan 6nce opere olmustu.
Erken cerrahi kapatma yas1 mortalite lizerine en etkili faktérdii (Tablo XXVIII, Sekil
20, p=0,008).
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Sekil 20. Cerrahi sonrasi erken donemde kaybedilen hastalar ve yasayan hastalarin cerrahi
kapatma yaslarinin karsilagtirilmasi

Cerrahi kapatma sonrasi erken donemde kaybedilen hastalarin ortalama total
bypass ve aortik klempleme siireleri siras1 ile 128 +64 dk ve 92 +23 dk, yasayan
hastalarin ise ortalama total bypass ve aortik klempleme siireleri sirasi ile 86428 dk ve

63+24 dk idi. Caliymamizda uzamis total bypass ve aortik klempleme siiresi ile erken
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donem mortalite arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki oldugu tesbit edildi (Tablo
XXIX, p=0,04, p=0,027)

Cerrahi kapatma sonrasi erken donemde kaybedilen hastalarin ortalama
pulmoner-sistemik akimlar oran1 5,5+6,1 (1,1-17) direngler orani ise 0,58+0,3 (0,47-0,7)
idi. Yasayan hastalarin ortalama pulmoner-sistemik akimlar orani 2,9+3,9 (1-37)
direngler orani ise 0,14+0,22 (0,01-1,8) idi. Calismamizda yiiksek pulmoner-sistemik
akimlar oran1 ve yiiksek pulmoner-sistemik direngler oranmin erken donemde

mortaliteyi artiran faktorler oldugu tesbit edildi (Tablo XXIX, p=0,008, p=0,02) .

Tablo XXIX. Cerrahi sonrasi erken donemde kaybedilen hasta verilerinin yasayan hastalarla
karsilagtirilmasi

Ex olan hastalar (n=8) Yasayan hastalar (n=116) p
Ort.£SD (min-max) Ort.£SD (min-max)

Tam yas1 (y1l) 2+4.8 (0,06-15) 2,7¢4,0 (0,01-17) 0,41
Kateter yas1 (y1l) 2,3+4,7 (0,08-15) 4,6+4,3 (0,2-17) 0,016
Cerrahi yas1 (y1l) 2,4+4,7 (0,4-15,2) 4,8+4,4 (0,25-17) 0,008
T.Bypass siiresi(dk) 128+64 (90-203) 8628 (40-220) 0,04
Aortik Klmp. siiresi  92+23 (78-120) 63+24 (24-210) 0,027
Qp/Qs 5,5+6,1 (1,1-17) 2,9+ 3,9 (1-37) 0,008
Rp (0) 6+7 (2,2-17) 3,3+4,8 (0,12-23) 0,11
Rs (0) 10,3+ 8,4 (5,6-23) 22,5426 (14-61) 0,061
Rp/Rs 0,58+0,3 (0,47-0,7) 0,14+0,22 (0,01-1,8) 0,02
SPAP (mmHg) 54,8434 (18-128) 42,4420 (15-105) 0,26
OPAP (mmHg) 39+23 (10-88) 28+15 (8-79) 0,08

Qp; Pulmoner akim, Qs; Sistemik akim, Rp; Pulmoner vaskiiler diren¢ Rs; Sistemik vaskiiler direng,
SPAP; Sistolik pulmoner arter basinci, OPAP; Ortalama pulmoner arter basinci

Erken donemde kaybedilen 8 hastanin 7’sinde (%87) pulmoner hipertansiyon
mevcuttu, bu hastalardan 3’tinde (%38) pulmoner hipertansiyon agirdi. Yasayan
hastalarin sadece 9’unda (%8) agir pulmoner hipertansiyon mevcuttu ve bu fark

istatistiksel olarak anlamli idi (Tablo XXX, Sekil 21, p=0,038).
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Tablo XXX. Cerrahi sonrasi erken donemde kaybedilen hastalar ve yasayan hastalar arasinda

pulmoner hipertansiyonun dagilim

Ex olan hastalar Yasayan hastalar
n(%) n(%)
Hafif PH 2 (25) 22 (19)
Orta derece PH 2 (25) 28 (24)
Agir PH 3(38) 9 ()
PH olmayan 1(12) 57 (49)
TOPLAM 8 (100) 116 (100)
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Hafif PH Orta Agir PH
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O Ex olan hastalar

B Diger hastalar

Sekil 21. Cerrahi sonrasi erken donemde kaybedilen hastalar ve yasayan hastalar arasinda

pulmoner hipertansiyonun dagilim

Cerahi sonrasi erken donemde kaybedilen 8 hastanin 7’sinde (%87), yasayan

116 hastanin ise 71’inde (%62) VSD genisti. Calismamizda erken donemde kaybedilen

hastalarda genis VSD orani yasayan hastalara gore daha yiliksek bulunmus olsa da bu

fark istatistiksel olarak anlamli degildi (Tablo XXXI, p=0,53).

Tablo XXXI. Cerrahi sonrasi erken donemde kaybedilen hastalar ve yasayan hastalar arasinda

defekt boyutlarinin dagilimi

Defekt boyutu Ex olan hastalar Yasayan hastalar
n(%) n(%)

Kiiciik VSD - 1 (0,8)

Orta biiyiikliikte VSD 1(13) 44 (37)

Genis VSD 7 (87) 71 (62)

TOPLAM 8 (100) 116 (100)
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Cerrahi kapatma yapilan 124 hastanin 29’unda (%23,3) ASD vardi. Cerrahi
sonrast erken donemde kaybedilen 8 hastanin 5’inde (%62) ASD varken yasayan
hastalarin 25’inde (%21) ASD mevcuttu. Calismamizda VSD ile birlikte ASD
varliginin erken cerrahi mortaliteyi artiran bir faktor oldugu goriildii (Tablo XXXII,
p=0,01).

Tablo XXXII. Cerrahi sonrasi erken donemde kaybedilen hastalar ve yasayan hastalar arasinda
atriyal septal defektlerin dagilim

Ex olan hastalar Yasayan hastalar
n(%) n(%)
ASD olan 5(62) 24 (21)
ASD olmayan 3 (38) 91 (79)
TOPLAM 8 (100) 116 (100)
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5. TARTISMA

Ventrikiiler septum defektli hastalarda aort kapak bozukluklar1 ve aort
yetersizligi ilk kez 1933’de Laubry ve Pezzi tarafindan tanimlanmistir. Valviiler
embriyogenesiste kalitsal bir defekt sonucu yapisal bozukluklarin olustugunu One
stirenler olmugsada Nadas AY’nin edinsel oldugunu belirtmis, sonraki yillarda yapilan
calismalarda bunu desteklemistir (6, 7, 8). Van Praagh ve McNamara ise normal aortik
kapak fonksiyonunun saglanmasi icin, komissiir ve konal septum (subpulmoner
infundibulum) seviyesindeki destek mekanizmalarina ihtiya¢ oldugunu bildirmistir (21).

VSD ile birlikte aort yetersizliginin bulunmas1 VSD’den daha agir sonuglara
yolacabilir. Aort yetersizligi ile birlikte oldugunda VSD siklikla perimembrandz ya da
miiskiiler outlettir. Miiskiiler outlet defektler subpulmonik, konal veya DCJA olarakta
isimlendirilmektedir (20).

VSD’li hastalarda aort kapak prolapsusu ve AY’nin gelisme mekanizmasi
Tatsuno ve arkadaslar1 tarafindan agiklanmistir. Sistoliin baslamasiyla defekten gecen
kanin defekt kenarlarinda olusturdugu negatif basmcin (Venturi etkisi) etkisi ile
anatomik destekten yoksun olan aortik kapakcik (siklikla sag koroner kapakcik) ve
siniis, sag ventrikiile dogru yonelir. Teorik olarak kiigiik defektlerde kanin akis hizinin
(velosite) daha fazla olmasi1 kapakcig1 herniyasyona zorlayan giiciinde daha fazla olmasi
ile sonuglanir (22).

Perimembrandz VSD’ler tiim 1wklarda en sik gorilen VSD tipidir.
Subpulmonik defektlerle karsilastirildiginda perimembrandz defektlerde AY daha nadir
goriilen bir komplikasyondur. Tiim perimembrandz VSD’li hastalarin %5-7’sinde AY
geligebilmekte iken miiskiiler outlet VSD’li hastalarda 6zellikle defekt boyutu Smm’nin
tizerinde oldugunda defekt cerrahi olarak kapatimazsa AY gelismesi neredeyse
kacinilmazdir. Miiskiiler outlet VSD’lerin uzakdogu iilkelerindeki sikhig1 bat1
toplumlarindan 4-5 kat fazladir. Bu nedenle VSD ve AY birlikteligi oncelikle uzakdogu
iilkeleri i¢in bir sorundur. Japonya’da miiskiiler outlet defektlerin siklig1 %30 olarak
bildirilmis ve bu hastalarda cerrahi kapatma yapilmadiginda 8 yasma kadar %50, 20
yasina kadar %87 AY gelistigi yaymlanmistir (78, 79). Tohyama ve arkadaslar1 ise 5
yillik takipte miskiiler outlet VSD’li hastalarin %36’sinda AY gelistigini bildirmistir

(53). Batr iilkelerinde miiskiiler outlet defektlerin siklig1 icin %5-7 arasinda rakamlar
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bildirilmistir (29). Ulkemizde miiskiiler outlet VSD sikligmi Eroglu ve arkadaslar1 %2,3
Tiirkay ise % 4 olarak bildirmistir (73, 88).

Bizim merkezimizde ge¢mis 20 yillik stirede 1438 hasta izole VSD tanisi aldi
ve bunlarm %14,7’sine (212 hasta) anjiokardiyografi sonrasi cerrahi kapatma karari
alindi. Turner ve arkadaslarnin izole VSD’li hastalar1 igeren caligmasinda tiim
hastalarin %19’una cerrahi kapatma yapilmistir (97). Trowitzsch ise 1 yas altinda tani
alan 269 izole VSD’li hastanin 13 aylik takipte %4’linde cerrahi kapatma yapildigini
bildirmistir (101). Eroglu ve arkadaslarinin 1126 izole VSD hastasinin 11 yillik izlemini
iceren ¢alismasinda hastalarin %14,3’iine cerrahi miidahale yapilmistir (73). Frontera ve
arkadaglarinin yaptig1 ve 882 izole VSD’li hastanin ortalma 9,5 yil takibini igeren
caligmasinda ise hastalarin %15,5’ine cerrahi kapatma yapilmustir (102). Bu veriler
klinigimiz oranlar1 ile uyumludur.

Caliymamizda cerrahi kapatma yapilan 124 hastanin %52°si erkek %481 kiz
hastalard1 ve cinsiyet farki yoktu. Izole VSD nedeni ile cerrahi kapatma yapilan hasta
gruplarinda cinsiyet farki bildirilmemistir. Erdogan ve arkadaslarinin yaptig1 ¢aligmada
hastalarin %51,2’si erkek %48,8°1 kiz (103). Istanbul iiniversitesinden yapilan bir
caligmada ise cerrahi kapatma yapilan 77 izole VSD’li hastanin %53°1i erkek %47’si kiz
hastalardan olusuyordu. Frontera ve arkadaslarinin calismasinda da cerrahi kapatma
yapilan 137 hasta arasinda cinsiyet farki yoktu (102). Calismamizda literatiirle benzer
sekilde cerrahi kapatma yapilan hastalar arasinda cinsiyet farki yoktu.

Calismamizda izole VSD nedeni ile cerrahi kapatma yapilan 124 hastanin
higbirinde miiskiiler trabekiiler VSD yoktu. Ulkemizde ve bat1 iilkelerinde ikinci siklikta
goriilen trabekiiler miiskiiler VSD’ler cerrahi serilerde en nadir goriilen VSD tipini
olusturur. (72, 85, 86, 103). Goriildiigii gibi bulgularimiz literatiirle uyumlu idi.

Cerrahi kapatma yapilan hastalarimizda perimembrandz defektler %88 ile en
sik goriilen VSD tipi idi. Saf miiskiiler outlet defekt %3,2 , DCJA %]1,6 ve multipl VSD
%6,5 idi. Izole VSD nedeni ile cerrahi kapatma yapilan hastalar1 iceren ¢aligmalarda
VSD tiplerinin dagilimina bakildiginda Erdogan ve arkadaglarmin 285 hastalik serisinde
defektlerin %76,4’1i perimembrandz, %4,3’li miiskiilerdi. Demirag perimembrandz
VSD sikligin1 %76,9 olarak bildirmisti. Mercan ve arkadaslar1 perimembranéz VSD
icin %82, miiskiiler outlet VSD i¢in %4 ve multipl VSD i¢in %7 siklik vermistir.
Richardson ve arkadaslar1 perimembranéz VSD oranin1 %88, suprakristal

(subpulmonik) VSD oranin %3 ve multipl VSD oranini %5,8 olarak vermistir. Calisma
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grubumuzdaki VSD tiplerinin dagilimi Mercan ve arkadaslari ile Richardson ve
arkadaslarinin ¢aligma sonuglarina benzerdir. (85, 89, 103, 105).

Merkezimizde geg¢mis 20 yillik siirede izole VSD tanisi almis olan 1438
hastanin 79’unda (%5,5) AY saptandi. Bat1 iilkelerinde kapatilmamis izole VSD ve aort
yetersizligi birlikteligi %5,5-%9,4 arasindadir (98). Ulkemizde izole VSD tanisi ile
izlenen hasta serilerinde Eroglu ve arkadaslart AVP’nu %8,6 Aort yetersizligini %6,4,
Pa¢c ve arkadaglariysa swrasiyla %10,8 ve 9%6,7 olarak bildirmistir. Tiirkay’in
calismasinda ise aort yetersizligi sikligi %7,8 bulunmustur (86, 88). Calisma
sonuglarimiz iilkemizde yapilan diger c¢aligmalarla birlikte degerlendirildiginde
iilkemizde izole VSD tanisi ile izlenen hastalarda AY siklig1 %5,5-7,8 arasindadir ve bu
oranlar bati iilkelerindeki oranlara benzerdir.

Caliymamizda cerrahi kapatma yapilan 124 hastanin %34’linde cerrahi 6ncesi
donemde AY gelisti. Izole VSD nedeniyle cerrahi kapatma yapilan hasta serilerinde AY
siklig1 kardiyoloji merkezlerinde izole VSD tanist ile izlenen hasta serilerindeki AY
sikligindan daha fazladir. Bir kisim hastada AY’nin varligi cerrahi kapatma
endikasyonunu olusturur. Tomita ve arkadaslar1 cerrahi kapatma yapilan izole VSD’li
hastalarda AY sikligin1 %28, Lun ve arkadaglar1 ise %39 olarak vermistir (26, 52). Bu
calismalar outlet VSD’li hasta grublaridir. Calismamizda ise hastalarin %88’inde VSD
perimembrandz idi. Perimembrandz VSD ile AY birlikteligi hakkinda kiiciik cerrahi
grublari icerenler disinda ¢aligmalar oldukca smirlhidir. Ankara iiniversitesinden 2001
yilinda yapilan bir ¢calismada izole VSD nedeni ile izlenen 252 hastanin 63’iinde cerrahi
kapatma yapilmis ve bunlarin %15’inde VSD kapatilma nedeni olarak AY nin gelismis
olmasi verilmisti. Ishikawa perimembrandz VSD nedeni ile opere olan 86 hastada AY
sikligint %24 olarak vermistir (76, 93). Eriskin donemde cerrahi kapatma yapilan 28
izole VSD’li hastayi iceren bir ¢calismada hastalarin %29’unda AY oldugu bildirilmistir
(106). Calisma sonug¢larimiz ishikawa ve arkadaslarinin sonuglarina benzemekle birlikte
AY saptanan hasta sayimiz daha fazladir.

Tatsuno ve arkadaslar1 6nce aort valv prolapsusunun gelistigini ve AY’nin
daha sonra ortaya ciktigini bildirdiler. Bizim hastalarimizin %50,8’inde cerrahi dncesi
AVP geligmisti. Subpulmonik VSD’lerde AVP sikligint Momma ve arkadaslar1 %43,
Schmidt %79, Tohyama ise %69 olarak vermistir. Subpulmonik defekti olan bir
hastada aort kapak prolapsusu gelistigi zaman genellikle AY bunu izler (27, 53).
AY’nin gelisme zamani 6 ay ile 14 yil arasinda bildirilmistir (14-15). Tohyama diizenli
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takipleri yapilan hastalarda AVP en erken 4 ay, AY ise en erken 11 aylik bir infantta
gostermistir. Ayn1 ¢aligmada AVP saptanan ve diizenli takipleri yapilan hastalarin bir
yilin sonunda %38’inde AY gelistigi gosterilmistir. Bizim ¢aligmamizda 63 (%50,8)
hastada cerrahi dncesi donemde AVP gelisti. Tan1 aninda AVP olan 21 hasta vardi ve
bu hastalarin ortalama tani yasi (8,144,7 yil) tanida AVP olmayan hastalardan ileri idi.
42 hastada ise ortalama 3,4 yil takipte AVP gelisti. Biz en erken 5 aylik bir infantta
AVP saptadik. Literatiirde erken donemde tan1 alan ve diizenli takiplerde AVP saptanan
hastalarda en erken 0,4 yasinda AVP saptanmistir (87). Bu ¢aligma ve bizim calisma
sonuglarimiz birbirleriyle uyumlu idi ve diizenli takipleri yapilan hastalarda AVP’nun
yasamin ilk 6 ayinda gelisebilecegini gostermektedir.

Perimembrandz defektler icin AVP’nin AY ’ne ilerleme hiz1 hakkinda genis
capli calismalar eksiktir. Biz cerrahi 6ncesi takipte AVP gelisen 42 hastanin 28’inde AY
gelistigini gozledik. Takipte AY gelisen 28 hastanm 12’si diizenli poliklinik takiplerine
gelmemisti. Bu 12 hastanin tamaminda AY ve AVP ayni ekokardiyografik incelemede
saptandl. Diizenli takiplerine gelen 16 hastanin 12’sinde AVP ve AY ayni
ekokardiyografik incelemede diger 4 hastada ise 4 ay ile 9 ay arasinda gelisti. Eroglu
ve arkadaslar1 izole VSD nedeni ile izlenen ve takipte AVP gelisen 32 hastanin 25’inde
AY gelistigini ve bunlarmda 17°sinde AVP ve AY’nin aymi ekokardiyografik
incelemede saptandigini yaymlamiglardir. Bu sonug¢ ve bizim c¢alisma sonuglarimiz
birbirleriyle uyumlu olup perimembrandz defeklerde AVP nin oldukca hizli bir sekilde
AY’ye neden olabilecegini gostermektedir.

Caliymamizda diizenli takipleri yapilan ve takipte AY gelisen hasta grubunda
AY 7ay-9yil arasinda ortalama 3,0+2,5 yasinda gelisti. Eroglu ve arkadaslarinin
calismasinda ise AY ortalama 3,4 yasinda gelismisti (72). Onceki calismalarda VSD ile
birlikte olan AY ’nin 2 yasindan dnce ¢ok nadir goriilecegi bildirilmekte ve ortalama AY
saptanma yast ise 5,5-7 yil olarak verilmistir (53). Eroglu ve arkadaslarmin
calismasinda ve bizim caliymamizda AY gelisme yasinin daha erken bulunmasinin
nedeni, her iki ¢aligmada AY ekokardiyografik olarak degerlendirilmisken daha dnceki
calismalarda AY ’nin klinik olarak ve nabiz basinci ile degerlendirilmis olmasi ve son
yillarda VSD tan1 yasinin daha erkene kaymasi olabilir.

Perimembranéz VSD’lere eslik eden AY’nin ilerleyici oldugu bildirilmistir
(20). Bir calismada hafif AY olan hastalarin ortalama 6,5 yilda %36’sinda ve orta
derece AY olan hastalarin ortalama 3,5 yilda %I11’inde AY siddetinin arttig
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bildirilmistir (100). Rhodes ve arkadaslar1 hafif AY olan hastalarin %30 ve orta derece
AY olan hastalarin %26’sinda sirasiyla 11 ve 4 yilda AY’nin progresyon gosterdigini
yaymlamiglardir. Eroglu ise diizenli takipleri yapilan hafif AY olan 13 hastanin 4’iinde
ortalama 1,1 yil takipte orta derece AY gelistigini bildirmistir (24, 72). Bolimiimiiziin
VSD’li hastalarda AY gelistiginde bu hastalar1 erken donemde cerrahiye yonlendirmesi
nedeni ile ¢alismamizda AY saptanmasi sonrasi cerrahi kapatma yapilana kadar gecen
siire olduk¢a kisadir ve ortalama 0,47+0,7 yil olarak bunmustur. Bu siire AY nin
progresyonunu degerlendirmek i¢in yeterli degildir. Belkide bu yaklasim nedeni ile
calismamizda orta derece AY olan hasta sayisi sadece 7 dir. Calismamizda orta derece
AY olan hastalarm ortalama AY saptanma yas1 4,2 yil idi ve bu hastalarin 5’inde AY ilk
saptandiginda orta derecede idi.

Defekt boyutunun AVP ve AY gelisimine olan etkisi konusundaki yaymlar
celiskilidir. Bilinen bir ger¢cek gorece daha kiigiik defektlerden gecen kanin akig hizinin
(velosite) fazla olmasinin defekt kenarlarinda daha fazla negatif basing olusturacagi ve
bununda aortik kapakcigi herniyasyona zorlayan kuvvetin (Venturi etkisi) daha giiclii
olmasina neden olacagidir. Ote yandan defektin kii¢iik olmasi aort kapaginin destek
dokularmin daha gii¢clii olamasi ile sonuglanacaktir. Bazi calismalarda defekt boyutu ile
AVP arasinda zit bir iliski oldugu bulunmustur (51, 81). Sim ve arkadaslari iki boyutlu
ve Doppler ekokardiyografi ile dl¢iilen defekt boyutunun AVP olan hastalarda kapak
deformitesi olmayanlara gore daha kiiciik oldugunu yaymlamiglardir. Bunun nedeni
muhtemelen prolabe kapakcigin defektin iizerine sarkmasi ile hem iki boyutlu
ekokardiyografide dlgiilen defekt boyutunu hem de soldan saga sant1 azaltarak Doppler
ile Ol¢iilen defekt boyutunu oldugundan kiiclik gostermesidir. Ciinkii cerrahi serilerde
intraoperatif Olgiilen defekt boyutu ile AVP sikligi arasinda dogrusal bir iligki
bulunmustur (76). Lun ve arkadaslarinin ¢aligmasinda boyutu Smm’nin iizerinde olan
subpulmonik defektlerde AVP ve AY gelisme riskinin boyutu Smm’den kii¢iik olan
defektlere gore ¢ok daha yiiksek oldugu bildirilmistir. Bu sonuglarla biiylikligi
Smm’nin {izerinde olan subpulmonik VSD’lerin erken donemde kapatilmasi
onerilmektedir.

Bizim ¢aligmamizda AY gelisen hasta grubunda orta biiyiikliikte VSD orani
(%60), genis VSD oran1 %40 idi ve AY olmayan hastalara gore (sirastyla %29 ve %69)
orta biiyiikliikte VSD orani daha fazla ve genis VSD orani ise daha az idi (Tablo XVI,
p<0,001,p<0,001). Bizim c¢alismamizda defekt boyutu Lun’un caligmasindan farkli
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olarak viicut yiizey alanina endekslenmisti. Calismamizda orta biiyliklikte VSD
oraninin daha fazla olmasmin muhtemelen iki nedeni vardi; birincisi biiylik defekti olan
cogu hasta kalp yetersizligi ve PH nedeni ile erken donemde ve AY gelismeden
cerrahiye yonlendirilmekte ikinci nedense orta biiyiikliikte defekti olan hastalar siklika
asemptomatik kalmakta ve bu nedenle hem tani1 yaslar1 daha ge¢ olmakta hem de genel
durumu iyi olan, medikal tedavi almayan bu hasta grubu siklikla tani sonrasi diizenli
poliklinik takiplerinede gelmemektedir. Bu hastalar sonradan orta ya da agwr AY’nin
neden oldugu semptom ve bulgularla bagvurabilmektedir. Bizim ¢aligmamizda tani
sonrasi diizenli poliklinik takiplerine gelmeyen 14 (%11) hastanin 12’sinde AY gelisti
ve bu hastalarin 9’unda VSD orta biiyiikliikte idi.

Calismamizda cerrahi Oncesi AY gelismis olan hastalarla AY olmayan
hastalarin pulmoner ve sistemik akimlar oranlar1 arasinda fark yoktu (Tablo XVII,
p=0,12). AY olan hastalarda AY ’nin siddeti ile pulmoner ve sistemik akimlar oraninin
iliskisine baktigimizda hafif, orta ve agir AY olan hastalarin akimlar oranlar1 arasinda
anlamlt bir iliski tesbit edilmedi (Tablo XVIII, p=0,38). Aort yetersizligine
hemodinamik faktorlerin etkisini arastiran c¢aligmalar yapilmistir. Tohyama ve
arkadaslar1 tarafindan pulmoner ve sistemik akimlar oraninin AY nin siddetindeki artig
ile olan pozitif korelasyonu gosterilmistir (53). Calismamizda oldugu gibi AY’nin
siddeti ile akimlar orani arasinda anlamli iligki bulmayan baska ¢aligmalarda vardir
(26,77). Bu durum bizim ¢aliymamizda ve diger ¢caligmalarda anjiokardiyografinin AVP
gelistikten sonra yapilmis olmasi nedeni ile prolabe kapakcigin sol-sag santi
smirlayarak pulmoner kan akimini azaltmasi ile agiklanabilir.

Caliymamizda AY olmayan hastalarin ortalama ve sistolik pulmoner arter
basinglar1 AY olan hastalara gore daha yiliksek bulunmustur (Tablo XVII, p<0,001 ve
p=0,001). Bu durum AY olmayan hastalarda cerrahi kapatmanin erken donemde siklikla
PH ya da medikal tedaviye direngli konjestif kalp yetersizligi nedeniyle yapiliyor olmas1
ile aciklanabilirsede, Momma ve arkadaglar1 pulmoner hipertansiyonu olan hastalarda
AVP ve AY’nin nadiren gelistigini raporlamislardir ve bizim sonuglarmizda bunu
desteklemektedir (14, 77).

VSD ve aort yetersizligi birlikteliginde cerrahi miidahalenin iki komponenti
vardir. Bunlar defektin kapatilmasi1 ve aort kapaginin onarmmidir. Genel yaklasim
VSD’nin erken donemde kapatilmas: yoniindedir. Bu sekilde prolapsus diizelir ve aort

yetersizligi gelismesi Onlenir veya Onceden mevcut olan yetersizlik gerileyebilir.
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Subpulmonik VSD’lerde valviiloplasti yapilmaksizin sadece VSD kapatilmasi ile
cerrahi dncesi AY olmayan (AVP olan veya olmayan) hastalarin %19-22’sinde cerrahi
sonrast AY gelistigi gosterilmistir (51, 52). Cerrahi oncesi AVP ve hafif AY olan
hastalarmsa %39’unda AY gerilemis %61’inde ortalama 3,5 yil takipte AY devam
etmistir (82). Her ii¢ caligmada da takip siiresince hicbir hasta aort kapak cerrahisine
ihtiyag dumamig ve hastalarin hicbirinde AY siddetinde artis olmamistir. Burada cerrahi
oncesi AY gelismis olan hastalarda tek basma cerrahi kapatmanin yeterliligi
sorgulanmaktadir. Boone ve arkadaslar1 tek basina VSD kapatilmasinin aort
yetersizliginin progresyonunu 6nledigi gibi cogu hastada AY 'nin siddetini azalttigmni ya
da yetersizligi diizelttigini gostermistir (83). Baska bir caligmada hafif derece AY olan
13 hastanin VSD kapatilmasi sonrasi 12’sinde AY gerilemisti. Ulkemizde yapilan bir
calismada Hafif AY olan 9 hastanin 4’iinde sadece defektin kapatilmasi ile AY
gerilemisti. Giinal ve arkadaslarinin calismasinda da VSD ve AY olan 13 hastanin
6’sinda sadece VSD kapatilmasi ile AY gerilemisti (104). Calismamizda cerrahi dncesi
hafif AY olan 30 hastanin 13‘linde (%43,3) AY diizeldi. Diger 17 hastada AY ortalama
2,1 yil takipte hafif derecede devam etti. Orta derecede AY olan 7 hastanin 3’linde AY
diizeldi, 1 hastada hafif derecede devam etti ve diger 3 hastada ortalama 4,1 y1l takipte
orta derecede devam etti. Higcbir hastada cerrahi sonrast AY siddetinde artis olmadi.
Bizim ¢alisma sonuglarimiz Boone ve arkadaslarinin sonuglarini desteklemekte ve hafif
veya orta derecede AY’nin eslik ettigi perimembranéz VSD’li hastalarda sadece
VSD’nin kapatilmasmm AY’de ki ilerleyisi durduran ve hastalarin yariya yakininda
yetersizligi diizelten bir yontem oldugunu gostermektedir.

Burada onemli olan bir nokta cerrahi Oncesi aort kapaginin durumudur.
Tohyama ve arkadaslar1 prolapsusun baslangicinda mobil olan aort kapaginin prolapsus
gelistikten sonraki 3-4 yil icinde immobil hale gelip deforme olacagni, bu hastalarda
tek basina defektin kapatilmasmin yetersizligi diizeltemeyebilecegini ve hastalarin
valviiloplastiye ihtiyag duyacagini belirtmistir (53). Bizim ¢alismamiz bu goriisii
destekleyebilir. Ciinkii, bizim AY olan hastalarimizda AY saptanmasi ile cerrahi
diizeltme arasinda gegen siire 6 giin ile 3,6 yil arasinda ortalama 0,47 yil idi. Bu kisa
siire i¢cinde muhtemelen hastalarimizda kalic1 kapak deformitesi gelismemis ve
valviiloplasti yapilmaksizin sadece defektin kapatimasi ile ¢ofu hastada AY

gerilemisti.
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Calismamizda cerrahi dncesi aort yetersizligi olan ve cerrahi sonrasi takipleri
yapilan 37 hastanin 18’inde VSD sentetik yama ile, 14’linde perikard yama ile ve 5
hastada direkt siitiirle kapatildi. Direkt siitiirle kapatma yapilan hastalarn hi¢birinde AY
cerrahi sonrasi takipte gerilemedi. Direkt kapatma ve yama ile kapatma (perikard veya
sentetik) yontemleri karsilagtirildiginda direkt siitiirle kapatma cerrahi sonrast AY
devamlilig i¢in bir risk faktori idi (Tablo XXIII, p=0,029). Defektin kapatilmasinda
tercih edilen yontem cerrahi sonrast AY’nin seyrini etkileyebilir. Bu konuda yapilan
caligmalarda farkli sonuglar bulunmustur. Hisatomi direkt kapatma yonteminin DCJA
defektlerde prolabe kapakcigi eski pozisyonuna getirdigini ve AY’de ki ilerleyisi
durdurdugunu gostermistir (82). Ge Jian ve arkadaglarinin yaptig1 bir ¢aligmada ise
direkt siitiirle kapatma ve defekt boyutundan 1-2 mm daha kiigiik bir yama ile kapatma
yontemleri karsilastirilmis ve kiicik yama ile kapatmanin sonuglart daha iyi
bulunmustur (56). Son yillarda yapilan bir ¢aligmada VSD ve agir AY olan 15 hastada
defekti kapatan yamanm disinda ikinci bir yama prolabe kapakcigi gerdirip aort
duvarmna sabitlemek i¢in kullanilmis ve 10 yillik takipte 2 hasta kapak replasmanina
ihtiyag duymustur (67). Caligmamizda direkt siitlirle kapatma yapilan hastalarin
hi¢birinde AY’nin cerrahi sonrasi takipte gerilememis olmasi Ge Jian’in sonuglar1 ile
birlikte degerlendirildiginde VSD ve AY birlikteliginde direkt kapatma yonteminin iyi
bir tercih olmadigini diisiindiirmektedir. Perikard yama ile kapatilan hastalarda cerrahi
sonras1 AY’de gerileme sentetik yama ile kapatilan hastalara gore daha yiiksek oranda
olsada bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi (Tablo XXIII, p=0,27).

Caliymamizda subaortik ridge, cerrahi Oncesi AY gelisen hastalarda AY
olmayan hastalara gore daha yiiksek oranda idi (Tablo XXVI, p=0,017). Bu konuda
literatiirde benzer bir ¢calisma yoktu. Cerrahi sonrasit AY diizelen hastalarin %41 ’inde
subaortik ridge varken AY degigsmeyen hastalari %20’sinde subaortik ridge mevcuttu.
Hasta sayis1 az oldugu i¢in bu fark istatistiksel olarak anlamli degildi (Tablo XXVII,
p=0,16). Yapilan bir ¢alismada 22’si perimembrandz tip olan 28 izole VSD hastasinin
16’sinda sadece VSD kapatilmasi, 12’sinde ise ek olarak valviiloplasti uygulanmisti. Bu
calismada eslik eden subaortik ridge ya da sag ventrikiil ¢ikis yolu darligi olamayan
perimembrandz VSD’li hastalarin tamaminin valviiloplasti ihtiyaci oldugu bildirilmisti.
Biz subaortik ridge/membran’in AY’nin cerahi Oncesi ve sonrasi seyrine olan etkisi

konusunda daha fazla ¢aligmalarin yapilabilecegini diisiinmekteyiz.
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Hastanemizde cerrahi kapatma yapilan hastalarda toplam mortalite 9 hasta ile
%8 ve ilk bir haftada 8 hasta ile erken donem mortalite %7,1 idi. Calisgmamizda erken
cerrahi kapatma yas1 ve yliksek pulmoner-sistemik akimlar orani erken donem mortalite
iizerine en etkili faktorlerdi (Tablo XXIX, p=0,008). Uzamis bypass siiresi ve yiiksek
pulmoner-sistemik direngler oranida erken donem mortalite ile iligkili diger faktorlerdi
(Tablo XXIX, p=0,04 ve p=0,02). Yapilan caligmalarda erken cerrahi kapatma yas1 ve
pulmoner wvaskiiler rezistansin yiiksekliginin artmis mortalite ile birlikteligi
gosterilmistir (96). Calismamizda VSD ile birlikte ASD’nin varligi erken cerrahi
mortaliteyi artiran bir faktordii (Tablo XXXII, p=0,01). 163 hastay1 iceren bir caligmada
ASD’nin ek anomali oldugu infant VSD’li hastalarda perioperatif mortalitenin yliksek
oldugu gorilmiistiir (95). Calismamizda literatiirle uyumlu sekilde erken cerrahi
kapatma yasi, ASD’nin ek anomali olarak varligi, aortik klempleme ve total bypass
stiresinin uzun olmast ve yiiksek pulmoner ve sistemik akimlar oraninin erken
mortaliteyi arttiran faktorler oldugu goriildii.

Sonu¢ olarak, cerrahi kapatma yapilmis izole VSD’li hastalar1 igeren
calismamizda, ileri tan1 yasi, orta biiyliklilkte VSD varligi ve diisiik pulmoner arter
basmcmin cerrahi 6ncesi donemde AY gelisme riskini arttirdig1 goriildii. Diizenli takip
edilen ¢cogu hastada AVP ve AY’nin ayn1 ekokardiyografik incelemede tesbit edilmesi
perimembrandz VSD’li hastalarda AVP’nin hizla AY ye ilerledigini diisiindiirmektedir.
Perimembranéz VSD ile birlikte AY ve/veya AVP olan hastalarda erken donemde
heniiz kapak deformitesi ilerlemeden yapilacak olan VSD kapatilmasi; valviiloplasti
yapilmaksizin AY’deki ilerleyisi durdurmakta, hafif ve orta derece AY olan hastalarin
yaklasik yarisinda AY’yi diizeltmektedir. Direkt siitiirle kapatma yapilan 5 hastanin
hicbirinde cerrahi sonrast AY’nin gerilememis olmast VSD ve AY birlikteliginde
defektin yama ile kapatilmasinin daha ¢ok tercih edilebilir bir yontem oldugunu
diistindiirmektedir. Calismamizda takipsiz kalan 14 hastanin 12°sinde AY gelisti ve agir
AY olan, kapak replasmani yapilan hastalarm takipsizlik siiresi diger hastalardan daha
uzundu.

Bu nedenle izole VSD’li hastalar 6zellikle asemptomatik olduklarinda diizenli
poliklinik takiplerinin dneminin vurgulanmasi gerektigini, bu hastalarda AY ve/veya
AVP tesbit edildiginde defektin erken donemde ve yama ile kapatilmasmin cerrahi
sonrast AY’nin diizelmesine ya da gerilemesine en olumlu etkiyi yapacagini

diistinmekteyiz.
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6. SONUCLAR

Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim
Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda, Aralik 1986 ile Ekim 2006 tarihleri
arasinda toplam 1438 hasta izole VSD tanis1 almig, hastalarin %14,7’sine cerahi
kapatma karar1 alinmist1. Tiim hastalarm %5,5’inde AY vardi.

Calisma grubumuzu olusturan 124 hastanin ortalama tan1 yasi1 2,6 yil idi ve hastalar
cerrahi sonrasi 0,3-14 y1l arasinda ortalama 2,5 yil takip edildi.

Perimembrandz outlet VSD %58 ile ensik goriilen VSD tipi idi.

Hastalarin %63’linde defekt genisti ve infektif endokardit nedeni ile opere olan bir
hasta disinda kiiciik VSD’li hasta yoktu.

Cerrahi Oncesi donemde hastalarin %50,8’inde AVP gelisti. Perimembrandz
defektlerin %50,1’inde, miiskiiler outlet defektlerinse %75’inde AVP tesbit edildi.
Miiskiiler outlet ve DCJA defektlerin tiimiinde prolabe kapakcik sag koroner
kapakcikti.

Cerrahi 0ncesi donemde hastalarin %34’linde (43 hasta) AY mevcuttu. Hastalarin
15’inde aort yetersizligi, VSD ile ayni anda ilk ekokardiografik incelemede
saptand1. 28 hastada ise AY cerrahi Oncesi takipte tesbit edildi. Diizenli poliklinik
takiplerine gelen 16 hastanin 12’sinde AY ve AVP ayn1 ekokardiografik incelemede
diger 4 hastada ise aort yetersizligi, prolabsus gelistikten 4 ay ile 9 ay sonra
saptand1. Bu durum perimembrandz VSD’li hastalarda AVP nun hizla AY ne neden
olabilecegini gdstermektedir.

Poliklinik takiplerine diizenli olarak gelen ve takipte AY gelisen hasta grubunda AY
ortalama 3,0+2,5 yasinda ve en erken 7 aylik bir infantta saptandi.

Cerrahi 6ncesi AY gelisen 43 hastanin tani yasi diger hastalardan ileri idi. Bu
hastalarin ortalama ve sistolik pulmoner arter basinglar1 diger hastalardan daha
diisiik olup istatistiksel olarak anlamli idi (p=0,006, p=0,001, p<0,001).

Cerrahi Oncesi AY gelisen hastalarda orta biiyiikliikte VSD oram1 AY olmayan
hastalardan daha fazla, genis VSD orani ise daha azdi (p<0,001, p<0,001).

Subaortik ridge/membran cerrahi 6ncesi AY olan 43 hastanin 14’{inde (%32,5)
gelisti. Bu oran diger hastalara gore (%16) daha yiiksekti ve bu fark istatistiksel
olarak anlamli idi (p=0,017).
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Calismamizda AY’nin siddeti ile pulmoner ve sistemik akimlar orani arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir iliski yoktu.

Tan1 sonras1 diizenli poliklinik takiplerine gelmeyen 14 hasta vardi ve bu hastalarin
12’sinde (%85) AY gelisti.

Izole AVP olan 20 hastanmn 16’sinda (%80) defektin cerrahi kapatilmasi sonrasi
AVP’u diizeldi (11’inde 1-6 hafta i¢inde yapilan ekokardiografik incelemede, 5’inde
ise ortalama 1,1 y1l takipte).

Hafif AY olan 32 hastadan 2’si cerrahi sonrasi erken donemde kaybedildi. 13
hastada cerrahi sonrasi AY kayboldu (6 hastada 1-6 hafta icinde yapilan
ekokardiyografik incelemede, 7 hastada 0,7-2 yil arasinda ortalama 1,3+0,4 yilda).
Kalan 17 hastada 0,6-9,8 yil arasinda ortalama 2,1+2,3 yil takipte AY hafif derecede
devam etti. Hi¢cbir hastada AY ’nin siddetinde artig olmadi.

Orta derece AY olan 7 hastadan 3’linde AY ortalama 0,7 yilda kayboldu. 1 hastada
hafif derecede devam etti, diger 3 hastada 0,7-6,7 yil ortalama 4,1 yil takipte AY
orta derecede devam etti. Hastalarin higbirinde AY siddetinde artis olmada.

Agir AY olan 4 hastaya aort kapak replasmani yapildi. Bu hastalardan ikisinin tani
yast oldukca ileri (9,5 ve 17 yas) idi.

Cerrahi kapatma sonrasi hastalarin %46’sinda AY gerilerken %54’tinde AY ’nin
siddetinde degisiklik olmadi. Tan1 yas1 ve cerrahi kapatma yasi AY diizelen grupta
daha erkendi ancak bu fark istatistiksel olarak anlaml1 degildi (p=0,19, ve p=0,083).

Direkt siitlirle kapatma yapilan hi¢cbir hastada AY gerilemedi ve direkt kapatma
yonteminin yama ile kapatmaya gore cerrahi sonrasi AY devamlilig1 i¢in anlamli bir
risk faktorii oldugu tesbit edildi (p=0,029).

VSD biiytikligliniin ve subaortik ridge varliginin cerrahi sonrast AY nin seyrine
olan etkisi istatstiksel olarak anlamli degildi (p=0,21, p=0,16).

Hastanemizde cerrahi kapatma yapilan hastalarda toplam mortalite 9 hasta ile %8 ve
ilk bir haftada 8 hasta ile erken donem mortalite %7,1 idi.

Erken cerrahi yasi mortalite iizerine en etkili faktordii (p=0,008). Total bypass ve
aortik klempleme siiresi uzun olmast ile yiiksek pulmoner ve sistemik akimlar orani
ve ek anomali olarak ASD’in varligi cerrahi sonrasi erken donemde mortaliteye
etkisi olan istatistiksel olarak anlamli diger faktorlerdi. Sirasiyla “p” degerleri

(p=0,04, p=0,027, p=0,008, p=0,003) idi.
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