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OZET

VALVULER PULMONER STENOZ NEDENI iLE BALON VALVULOPLASTI
YAPILAN HASTALARIN ORTA VE UZUN DONEM SONUGLARININ
DEGERLENDIRILMESI

Dr. Alper Cigek, Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg: ve

Hastaliklari Ana Bilim Dali

Giris ve Amag: izole pulmoner stenoz (PS) sik gériilen dogumsal kalp hastaliklar
arasindadir. Valvuler pulmoner stenozun duzeltiimesinde cerrahiye alternatif olarak
balon pulmoner valvuloplasti (BPV) komplikasyonlarinin azligi, kolay uygulanabilir
olmasi, erken ve uzun dénem sonuglarinin basarili bulunmasi nedeniyle cerrahi
yontemin yerini almigtir. Calismamizda valvuler pulmoner stenozu olan olgularda BPV’

nin etkinliginin ve orta uzun donem sonuglarinin degerlendirilmesi amacglanmistir.

Gereg ve Yontem: Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiltesi Hastanesi Hastane Bilgi
Sisteminden 01.01.1992 ve 31.12.2017 tarihleri arasinda ¢ocuk hastaliklari servisinde
izlenmis 0 glin — 18 yas grubunda olan, EKO’sunda orta ve agir pulmoner stenoz
saptanmasi nedeni ile BPV yapilan hastalar ¢calisma grubuna alindi. Hastalarin
epikrizleri ve sonrasinda poliklinik basvurulari retrospektif olarak dederlendirildi.
Hastalarin demografik bilgileri, laboratuvar ve goérintileme incelemeleri, aldiklari
tedaviler ve yatis slreleri olgu rapor formuna kaydedildi. Balon uzunluk ve ¢aplari ile

pulmoner yetmezlik ve trikispit yetmezlik dereceleri arasindaki iliski arastirildi.

Bulgular: Calismamizda orta ve adir PS nedeni ile BPV uygulanan 153 vaka incelendi.
Hastalarin yas ortalamasi 56 + 53,8 ay olup ¢alismaya dahil edilen vakalarin %50,3’U
(n=77) kiz, %49,7’s1 (n=76) erkekti. 127 hastada BPV dncesi bakilan ortalama sag
ventriklil basinc (RVP) degeri 80 £ 26 mmHg (65-105 mmHg) olup BPV sonrasi bu
deger 45 + 14 mmHg (35-57 mmHg) olarak bulunmustur. 107 hastada BPV 6ncesi



bakilan ortalama PAPs degeri 18 £ 6,2 mmHg (15-20 mmHg) olup BPV sonrasi bu
deger 22 + 6 mmHg (17-25 mmHg) olarak bulunmustur. 111 hastada BPV 06ncesi
bakilan ortalama PAPm degeri 12 + 4,5 mmHg (10-15 mmHg) olup BPV sonrasi bu
deger 15 £ 5 mmHg (10-16 mmHg) olarak bulunmustur. BVP dncesi ve sonrasi RVP,
PAP degerleri incelendiginde hastaligin siddetinde gerileme agisindan anlamli fark
bulundu (p<0.05). RV-PA basin¢ gradiyenti dlgumleri agisindan verileri tam olan 72
hastanin degerlendirmesinde BPV 6ncesi dlgulen RV-PA basing gradiyenti ortalamasi
78,75 £ 22,15 mmHg olup BPV sonrasi birinci gun dl¢ulen RV-PA basing gradiyent
ortalamasi 42,12 + 21,3 mmHg, birinci ay sonrasi olgulen RV-PA basin¢ gradiyent
ortalamasi 37,89 * 21,1 mmHg ve 12 ay gectikten sonra dl¢ulen son RV-PA basing
gradiyent ortalamasi 31,99 £ 23,9 mmHg olarak bulunmustur ve hastaligin siddetinde
zamanla istatiksel olarak anlamli derecede digsus oldugu gorulmustur (p<0,05). 140
hastanin anulus ¢ap ortalamasi 12,78 + 4,3 cm idi. Balon ¢ap / anulus ¢ap orani
saptanan 132 hastanin BVP sonrasi PY dereceleri arasindaki iliski istatiksel olarak
anlamli degildi (p>0,05). Balon boy/anulus ¢ap oraninin TY derecesi ile alakali oldugu
bulundu. Bu oran 0,27 Gzerinde ise orta ve adir TY gorulmesi istatiksel olarak anlamli

sekilde yuksek saptandi (p<0,05).

Sonug¢: Calismamiz da BVP’nin orta ve agir pulmoner stenoz tedavisinde orta ve uzun
dénemde dusik komplikasyonlari ve ylksek tedavi basarisi nedeni ile etkin bir tedavi
oldugu goérulmustir. BPV esnasinda kullanilan balon boyu ile balon sonrasi gelisen TY
derecesi arasinda korelasyon gorulmusttr. Bu nedenle kullanilan balon uzunlugunun

da c¢api kadar dnemli oldugu kararina varilmistir.

Anahtar Kelimeler: Pulmoner Stenoz, Balon Valvuloplasti, Cocuk



ABSTRACT

THE EVALUATION OF THE MEDIUM AND LONG-TERM RESULTS OF PATIENTS
WITH VALVULOPLASTI CAUSED BY VALVULER PULMONARY STENOSIS

Alper Cicek, MD. Dokuz Eylul University, Faculty of Medicine, Department of
Pediatrics

Background and Aim: Isolated pulmonary stenosis (PS) is one of the most common
congenital heart diseases. Surgical procedures has been replaced with balloon
pulmonary valvuloplasty (BPV) which has low complication rate, ease of operation and
successful early and long term results in terms of correction of PS. The aim of this
study was to evaluate the efficacy and long-term results of BPV in patients with valvular

pulmonary stenosis.

Materials and Methods: Patients who underwent pediatric disease services between
the dates of January 1, 1992 to January 1, 2017 from the Hospital Information System
of Dokuz Eylul University Medical Faculty Hospital were enrolled. Patients, underwent
BPV ageing between 0 day-18 years and diagnosed as having moderate to severe
pulmonary stenosis in their ECO examination included in the study group. Patients'
epicrisis and outpatient admissions were evaluated retrospectively. Demographic data
of the patients, laboratory and imaging examinations, treatments and hospital stay
were recorded in case report form. Relationship between balloon length and tricuspid
regurgitaion, and relationship between ballon diameter and pulmonary regurgitation

were investigated

Findings: In our study, 153 patients who underwent BPV due to moderate and severe
PS were examined. In the study, 50.3% (n=77) were female and 49.7% (n=76) were
male. In 127 patients, the mean right ventricular pressure (RVP) value was 80 + 26
mmHg (65-105 mmHg) before BPV and this value was found to be 45 + 14 mmHg (35-



57 mmHg) after BPV. In 107 patients, the mean PAPs measured before BPV was 18
1 6,2 mmHg (15-20 mmHg) and this value was 22 + 6 mmHg (17-25 mmHg) after BPV.
In 111 patients, the mean PAPm value before BPV was 12 + 4,5 mmHg (10-15 mmHg)
and this value was found to be 15 + 5 mmHg (10-16 mmHg) after BPV. When the RVP
and PAP values were compared before and after BVP, there was a significant
difference in the severity of the disease (p <0.001). The mean RV-PA pressure gradient
measured before BPV was 78,75 + 22,15 mmHg in the evaluation of 72 patients with
complete data on RV-PA pressure gradient measurements. The mean RV-PA
pressure gradient measured on the first day after BPV was 42,12 + 21,3 mmHg PA
pressure gradient average 37.89 +21,1 mmHg and the last RV-PA pressure gradient
measured after 12 months has been found to be 31.99 + 23,9 mmHg and the severity
of the disease was significantly decreased over time. The mean anulus diameter of
140 patients was 12.78 + 4,3 cm. There was no statistically significant difference
between relationship of pulmonary regurgitation scores after BVP and balloon
diameter/annulus diameter in 132 patients. It was found that the balloon height /
annulus diameter ratio was related to the degree of tricuspid regurgitaion. On the other
hand, if this rate was over 0.27, moderate and severe tricuspid regurgitaion levels were

found to be significantly higher (p <0.05).
Conclusion:

In our study, it was found that BVP was effective treatment for moderate and severe
pulmonary stenosis because of its low complication rate and high treatment success.
There was a correlation between balloon length and balloon induced tricuspid failure
was observed during BPV. Therefore, it is decided that the balloon length used is as

important as its diameter

Key words: Pulmonary Valve Stenosis, Balloon Valvuloplasty, Children



1. GiRIS VE AMAC

Pulmoner stenoz (PS) tum konjenital kalp hastaliklar i¢cinde % 7-10 oraninda

goralur (1).

En sik goérulen sekli valvuler PS olup bunda pulmoner kapak kalinlasmis
yaprakgiklarla veya kommissurlerle kaynasmis sekildedir. Cogu hastada kapak, kiiglk
bir delige sahip kubbe seklindeki bir yapidadir (4). Siddetli PS, RV hipertrofisi ve
infundibular kas hipertrofisi ile iligkilidir. Bu da RV kasilmasi sirasinda pulmoner
kapagin altinda daha fazla dinamik obstriksiyona neden olabilir. Etkilenen bebeklerin
hayatta kalmasi, pulmoner kan akimi i¢in bir patent duktus arteriyozusun korunmasina
baglidir. Displastik pulmoner kapakg¢iklar baska bir valvuler PS seklidir ve hastalarin %
10 ila 20'sinde meydana gelir. Bu genellikle kiiguk (hipoplastik) bir valf halkasina ve
azaltimis hareketlilie yol acan belirgin yaprak¢ik kalinlagsmasiyla karakterizedir ve

Noonan sendromu ile iliskilidir (5).

Supravalviler pulmoner stenozda darlik kapagin yukarisinda, bifurkasyon
bolgesinde veya dallarda olabilir. Dallarda ve yaygin olarak goriltrse periferik
pulmoner stenoz adi da verilir (1,3). Bu tip en sik Williams sendromu, konjenital
kizamikgikta ve Alagille sendromu, goérulir. Subvalviler pulmoner stenozda ise
kapagin daha altinda yani infundibuler bélgede kas hipertrofisine bagli tubuler sekilde
darlik vardir. Her Ug tip darlikta da darligin derecesine bagli olarak sag ventrikul iginde
ve darhdin proksimalinde basing artar ve sagd ventrikil hipertrofiye olur. Bunun

derecesi darligin derecesine baghidir. Valviler pulmoner stenozlarin %10-15’i



displastik pulmoner kapaktir. Noonan sendromlu hastalarin 2/3’G bu tiptendir
(2,3). Bunda kapak kalin, fibrotik hatta mikzomat6zdur, anulus ve anulus Ustd ana
pulmoner arterde de darlik vardir. Valvuler pulmoner stenozdan farkli olarak
poststenotik dilatasyon gortilmez. Pulmoner stenozun derecesi ise sag ventrikll ile
pulmoner arter arasindaki basing farki (gradient) ile degerlendirilir (1,3). Hafif-orta
dereceli pulmoner stenozlarda sag ventrikul basinci sol ventrikil basincindan daha
dusuk iken, agir pulmoner stenozda sol ventrikul basincindan daha yuksek olabilir.
Eger intrakardiyak bir sant yoksa agir stenozlarda bile siyanoz gorulmezken, agir
pulmoner darlik olan yenidoganlarda foramen ovaleden sag-sol santa bagli siyanoz

gorulebilir ki buna kritik pulmoner stenoz denir (3).

Bu calismada orta (pulmoner gradiyenti 30-60mmHg) ve agir (pulmoner
gradiyent 60 mmHg’den yuksek) valvuler pulmoner stenozu olan PS’li olgularda BPV’
nin etkinliginin orta ve uzun doénem sonuglari degerlendirilip iligkili faktorler

incelenecektir (1).

2. GENEL BILGILER

2.1 KALP VALVLERININ ANATOMISI

Kalbin atriumlari ile ventrikulleri arasinda aciklik vardir ve buralari birer kapak
ile kapanmigtir. Sag atrium ile sag ventrikll arasindaki kapaga valvula tricuspitalis
denir ve Ug¢ tane Uggen biciminde parcadan yapilmistir. Sol atrium ile sol ventrikdil
arasindaki kapaga valvula bicuspidalis veya mitral kapadi denir. iki tane (icgen

bicimindeki par¢gadan yapilmistir (6,12,13).

Kapaklardaki pargalarin kenarlarina kuvvetli kordonlar tutunur, bunlara chordae
tendinea denir. Bu kordonlarin diger ucu uzun kuguk kaslara tutunur, bu kaslara da
musculus papillaris denir. Papiller kaslar kalp duvarina tutunurlar. Diastolde
atriumlardan kan ventrikullere gecger. Ventrikuller kasildigi zaman papiller kaslarda
beraber kasilir ve sag, sol atriventrikiller kapaklar kapanir. Chordae tendinea'larin

gerilmesi ile kapaklarin atriuma dogru gitmeleri onlenir, ventririkuller igindeki kanda



atriumlara geri donemez Ventrikillerin kasilmasi ile iglerindeki kan sagda Pulmoner

artere, solda Aorta igine gecer (6,14).

2.1.1. Semilunar kapaklarin anatomisi

Semilunar kapaklar iki adet olup (aort ve pulmoner) kalpten ¢ikan arterlerin
baslangicinda bulunur (Sekil 1). Bu kapaklarin agilip kapanmasi kan akimi ve basing
sayesinde gergeklesir. Bu ylzden semilunar kapaklarin chordae tendinea ve muskulus
papillares gibi ayarlayici mekanizmalari yoktur. Her bir valvula semilunarisin fiks kenari
parabolik hat izler ve acgik uglarn birlesir (kommissurae valvularum semilunarium).
Aralarin da kalan Ug¢gen alanlar fonksiyonel yuk altinda olmayip, normal damar
yapisindadir. Semilunar kapakgiklarin serbest kenari beyazimtirak ve dayanikli
kollejen lifler igerir. Bunlarin ortasinda sert, Gggenimsi dugumcukler (noduli valvularum
semilunarium veya morgagni nodulleri), kapaklarin kapanmasi esnasinda ceplerin igi
(sinus) kan ile dolar, genisler ve birbirine temas ederler. Sinuslarin pariatal duvari
damar cidarina gore daha incedir ve basing altinda ventrikiler bosluga dogru
bombelesirler (bulbus). Aortanin ve truncus pulmonalisin lGmen acikhgi (ostium)
diizglin daire biciminde ve fibroelastik yapidadir. Ug¢ halka (ring) bunlarin esneme
kabiliyetini sinirlar (basal ring, ventriculoarterial ring, commissural ring) (13,14).
Pulmoner kapak (PK) sag ventrikil ¢ikiminda (infundibulum) bulunur. Diger kalp
kapaklarina goére trunkus pulmonalis ostiumu, daha proksimalde ve bagdimsiz
konumdadir. Kapaklar ventil diizlemin en énidnde bulunur. PA basinci nisbeten disuk
oldugu icin daha ince yapisi vardir. Ug adet yarim aysi kapakgik (valvula semilunaris
anterior, valvula semilunaris dextra, valvula semilunaris sinistra) yetiskilerde 45 derece
sola donmus pozisyondadir. Damarin i¢ yuzinde “supravalvular ridge” (crista

supravalvularis) de ¢ok net degildir (6,15).



Sekil 1. Pulmoner ve aort kapaklarinin anatomik yapisi. A.D.A.M Student Atlas of
Anatomy (1996), Il. Baski, sayfa 89.

2.1.2. Pulmoner kapak embriyolojisi

ilk olarak tctincii haftada endotelyal kordon cifti belirir. Bu kordonlar kanalize
olarak endotelyal kalp tlplerini olusturur daha sonra birleserek Uglncu haftanin
sonlarinda tubdler kalbi olustururlar. Zamanla bu tipln Ustinde bodumlar belirir.
Trunkus arteriozus bolunmesini tamamlamak Uzereyken, semilunar kapaklarin
primordiasi 9. haftada kiguk trabekdller seklinde olugsmaya baslar. Her ciftten sirasiyla

pulmoner ve aortik kanallar meydana gelir.
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Sekil 2: Semiulnar kapaklarin embriyolojik gelisimi. (A) bulbus kordis ve truncus arteriosus
kesiti;(B) bulbus kordisin transvers kesiti; (C) dncekine benzer sekilde bulbar cikintilarin birlesmis

gorantusu. (D) truncus pulmonalis ve aorta kapaklariyla duvarlarinin olusumu (2)

Embriyo 16 mm oldugunda baslayan bu sure¢ embriyo yaklasik 40 mm ye
ulastiginda tamamlanmis olur (16). Kardiyak septasyon sirasinda trunkus arteriozusun
iki endokard yastik¢igin birinden 6nde anterior pulmoner kapakg¢ik, arkada aortaya ait
non koroner kapakgigi olusturur. Diger yastikciktan PA'in iki posterior kaspi ile aortanin
iki anterior (koroner kasplar) kaspi meydana gelir (17,18). izole pulmoner darlik
olusumundaki kesin mekanizma halen bilinmemektedir. Bu konuda cesitli gorusler
vardir. Keith ve arkadaslari (19), kapak yapisindanki anormallige bulbus cordisin distal
kisminin gelisme bozuklugunun yol actigini 6ne stirmustir. More ve arkadaslari (20),
bu teorinin patolojiyi izah etmekte yetersiz oldugunu, ¢inkl bu asamada ventrikller
septumun olusumunu tamamladigini, PK’larin gelisiminin tamamlanmasinin ise daha
sonraki asamalarda oldugunu sdylemiglerdir. Oka ve Angrist (21), PK darliginin
yalnizca embriyojenik gelismede bozukluk degil gegciriimis fetal endokardit sonucu
olustugunu 6ne sUrmuslerdir. Bunlarin yani sira genetik faktoérlerinde 6nemli rol
oynadigina dair bulgular mevcuttur. PS yaninda supravalviler ve PA dallarinda darlik
ile birliktelik gosteren ¢ok sayida somatik anormallikler de saptanmistir (22-23).

2.1.3 Genetik: Cogu durumda, PS sporadiktir ve bilinen bir genetik defektten
kaynaklanmaz. Bununla birlikte, genetik bir yatkinligin desteklenmesi ailesel olusum
raporlarini ( 7,8 ) ve PS'nin altta yatan genetik bozukluklara bagli sendromlarla iligkisini

igerir. Bunlar:


https://www.uptodate.com/contents/valvar-subvalvar-and-supravalvar-pulmonic-stenosis-ps-and-peripheral-pulmonic-stenosis-pps-in-children-clinical-manifestations-and-diagnosis/abstract/7,8

eNononeptor protein tirozin fosfataz SHPZ2'yi kodlayan kromozom 12q24.1 ile

eslestirilen Noonan sendromu - PTPN11 gen mutasyonu
eAlagille sendromu - 20p12 ile eslestirilen JAG-1 mutasyonu

eWilliams-Beuren sendromu - Kromozom 7q.11.23 ile eslestirilen Elastin gen

mutasyonu

2.1.4. Pulmoner stenoz da kapak patolojisi

Kapagin patolojik anotomisine dayal siniflama Gikonyo ve arkadaslari (24)

tarafindan 31 dogumsal PS’li hastanin otopsi serisi incelenmis ve bunlar 6 gruba

ayrilmistir:
Doming yapan PK’lar %42
Tek yaprakcikh PK’lar %16
iki yaprakcikli (bicusp) PK’lar %310
Ug yaprakcikli (tricusp) PK'lar %6
Hipoplastik pulmoner anulls %6
Displastik PK’lar %19

Doming yapan kapaklar: PS‘nin en sik karsilagilan bu formunda, pulmoner
trunkustan bakildiginda “rizgar hortumu” gérinimine sahip bu patolojik kapakta
yaprakciklarin ayrismasi belli degildir ve kapak vyaprakciklarinin flizyonu ile
olusmustur. Koni yada kubbe seklinde de tanimlanir. Kapagin orifisi nokta seklinde

olabilecegi gibi, birka¢ milimetreye kadar degisen boyutlarda olabilir.
Tek yaprakcikh PK: Kapak genis tek bir yaprakciktan olugur.

iki yaprakcikh PK: Birbirine yapismis iki yaprakcik ve iki kommissiirden meydana

gelir.

Ug yaprakcikh PK: Ug yaprakcik ve tic kommissur mevcuttur
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Hipoplastik pulmoner anuliis: Pulmoner kapak ve anulus hipoplazisi ile birlikte

degisik derecelerde fizyon ve sertlesme mevcuttur.

Displastik PK: Belirgin olarak kalin ve fazla doku pargalarini igeren U¢ yaprakcik
yapisina sahiptir. AnulUs hipoplazisi belirgindir. Hipoplastik pulmoner anulusteki
kapaktan farkli olarak displastik PK'da pulmoner arter trunkusunda daralma ve
sertlesme gorulur. Bu nedenle hastalarin pulmoner arterlerinde diger patolojik

kapaklara sahip hastalardan farkli olarak, poststenotik dilatasyon gorulmez.

2.1.5. Fizyopatoloji

Pulmoner stenozun ana fizyolojik etkisi; RV ¢ikis yolundaki darligin derecesiyle
orantili olarak RV basincinin artmasidir. Bu durum da darhigin siddetine paralel olarak
RV hipertrofisi geligir. Hipertrofi iki sekilde gelisebilir. Hayvan deneylerinde de
gosterildigi gibi, fetal ve neonatal myokardin cevabi myokardial kapiller sayisindaki
artigla beraber myokard hucre hiperplazisi seklinde iken, erigkin myokardinda ise

hipertrofi seklindedir. Erigskin myokardinda kapiller artisi ve hiperplazi goérilimez (25).

Bu nedenle fetus ve yenidogan myokardi daha fazla intraventrikiler basing
olusturarak normal kalp debisini sirduarebilir. Matir myokardda RV debisi, RV
hipertrofisi sonucu yukselen RV basinci ile surdirilir. Ancak darligin siddetinin
artmasi durumunda RV dilatasyonu baglar ve sonugta ventrikul yetersizligi geligir. Agir
PS’li hastalarda gorilen triklsbit kapak yetersizligi RV’nin is ylkune ilave yUk ¢ikararak
yetmezligi daha da artirir. Kalin ve komplians olmayan RV’yi diyastolde doldurmak igin
daha cok kasilan sagd atriumda da zamanla hipertrofi meydana gelir. Trikispit

yetmezligi uzun sure devam eden hastalarda sag atrium dilatasyonuda geligir.

Kalbin sag tarafinda gorilen patolojik degisikliklerden RV hipertrofisinde, 6zellikle
infundibuler bdlgede hipertrofi daha belirgindir. Bu durum ise pulmoner valviler darliga

ilaveten subvalviler darliga yol agar (26).

Ciddi darhdi olan hastalar, egzersizde stroke volumu artiramazlar ve egzersiz
cevabini kargilamak icin yalnizca kalp hizinda artig olur. Asiri tagikardik olan hastada
hem diyastol suresi kisalacagindan hem de hipertrofik RV’nin oksijen ihtiyaci
arttigindan myokard iskemisi belirgin hale gelir. Ayni zamanda kompliansi azalmis olan
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sag ventrikll nedeni ile de kardiyak output artirilamaz. Bu ylizden hastanin durumu
daha da kotulesir. Bu tur hastalarda miyokardiyal enfarktis ve bunu takiben 6lum
bildirilmistir (27,28,29).

Displastik kapak yapisina sahip hastalar disinda, daralmis olan kapaktan gecen
jet akimin zamanla PA duvarinda olugturdugu etkiye bagl olarak pulmoner arterlerde
poststenotik dilatasyon gorulir. Poststenotik dilatasyon zamanla olustugu igin
yenidogan doneminde gorilmez. Poststenotik dilatasyonun buyukligu ile stenozun

derecesi arasinda iliski gosterilememistir (30,31).

Klinik olarak RV yetmezligi iki grup hasta da gorulur. Bunlar kritik pulmoner darlikli
yenidodanlar ve ge¢ tani konulmus agir PS’li olgulardir. RV yetersizligi gelisen
olgularda pulmoner kan akimi azalmasina kargin istirahatte sistemik oksijenasyon
normaldir. Egzersiz durumunda gerekli oksijenasyon saglanamadigindan semptomlar

ortaya cikar.

Siyanoz RV yetersizligi sonucu sag atrium basinci sol atrium basincini gegtigi
durumlarda; ASD’si bulunan veya foramen ovalesi agilan hastalarda sagdan sola santa
nedeniyle siyanoz ortaya c¢ikar. Ayni zamanda progresif hipertrofi sonucu RV
kompliansinin azalmasi sag atrium basincini artirarak baslangigta iyi goérinen
hastalarda zaman icinde klinik kotulesme ile birlikte santral siyanozunda ortaya

¢cikmasina neden olur (3,15).

intrauterin agir PS’si olan hastalarda, fetal RV outputundaki diisiis ile beraber
atriumlar arasinda normalden daha fazla sagdan sola sant meydana gelir. Boylece
daha az volum yuku altinda kalan RV’nin gelisimi yeterli olmaz. Beraberinde gelisen
ileri derecede sag ventrikll hipertrofisi de RV kavitesinin kliglik kalmasina katkida
bulunur. Yenidogan déneminde siyanozun eslik ettigi bu durum, kritik PS olarak
adlandirilir. Bu hastalarda pulmoner dolasim duktus arteriozus yardimi ile saglanir ve
bu nedenle duktal acgikligin devami hayati onem tasidigi icin, dogumdan sonra
prostaglandin inflzyonuna ihtiyag gosterirler (25). Bu hastalar dogumda siyanotiktir ve
RV basinci sistemik basinca esit yada yuksektir. Hastalarda pulmener darlik giderilse
bile RV hipertrofisi gerileyene ve RV dolum hacmi yeterli seviyeye ulasana kadar, sag

atrium-sol atrium santinin devam etmesi nedeni ile siyanoz devam eder (3,15).
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2.2. KLINIK
2.2.1 Antenatal tani

Rutin ultrasonografi, pulmoner kan akiminin goreceli olmayisi nedeniyle hafif
veya orta PS'yi tespit etmediginden ve bu fetuslar normal olarak gelistiginden antenatal
prezentasyon nadirdir. Antenatal tani genellikle siddetli sag ventrikil ¢ikis yolu

obstriksiyonu olan olgularda ortaya cikar (9).

PS hafif, orta ve agir olmak tzere Ug¢ grupta siniflandirilir. Pulmoner stenozlu
hastalar cogu zaman asemptomatiktir ve hastalik genellikle rutin muayene sirasinda
duyulan GfGram ile fark edilir. Semptomatik olan hastalarda ise; efor sirasinda ¢gabuk
yorulma, dispne ve hafif siyanozdan, RV yetmezliginin goruldugu genis bir klinik
tabloda bulunabilirler. Agir PS’li ¢ocuklarda bile buylume, gelisme ve disg gorunus
normaldir. PS agirlig1 Second Natural History Study (NHS) de Doppler ile dlgulen zirve
sistolik basinga gore siniflandiriimigtir (32). Hastalarin klinik 6zellikleri hafif-orta PS’si

olanlar ve agir PS’si olanlar olmak Uzere iki gruba ayrilmistir.

2.2.2 Hafif-Orta derecede valviler pulmoner stenoz

Hafif valviler pulmoner stenoz asemptomatiktir, orta derecede valviler
pulmoner stenoz da ise egzersiz esnasinda dispne ve g¢abuk yorulma ortaya cikabilir.
Buyume ve gelisme normaldir. Dig gorunusleri normaldir ancak Toronto serisinde
bulunan PS’li hastalarin %Z20’sinin tombul yapida ve ay yuzid olduguna dikkat
cekilmistir (33).

Siyanoz hafif PS’li hastalar da gorilmezken, orta PS ve interatrial santi olan
hastalarda siyanoz gortlebilir. Siyanozun varligi ile stenozun agirligi arasinda bir
paralellik olmadigi da unutulmamalidir. Juguler vendz nabiz normaldir ve kalp
yetersizligi bulgulari yoktur. Nadiren thrill palpe edilir ve RV vurusunda belirginlesme
goraltr. Tipik fizik muayene bulgusu, sol Ust parasternal bélgede sistolik ejeksiyon
tarzinda GfGrimdur. Fonokardiogramda ufirimin kresendo-dekresonda tarzda oldugu
ve darhgin siddetine gore degismekle beraber maksimum zirvenin, orta-geg¢ sistolde
(AgQir PS’de, gec sistolde siddeti artar) yaptigi gérulir (34,35).
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UfGrimiin en iyi duyuldugu yer sol st parasternal bélge olup sirta yayilir. Zaman
zaman prekordium boyunca ve boyun bolgesine de yayilim gosterebilir. Orta-ileri
duzeydeki pulmoner darliklarda stenotik ve kalin olan kapagin sistol esnasinda doming
yaparken aniden agilmasina bagl pulmoner odakta ylksek perdeli ejeksiyon sesi olan
sistolik klikte duyulabilir (36). PS’li hastalarda ikinci kalp sesinde c¢iflesme duyulur ve
bu stenozun derecesi ile dogru orantilidir. Bunun nedeni PS’ye bagli sistolde RV

bosalmasinin gecikmesi ve sonunda RV’nin ejeksiyon suresinin uzamasidir (37).

2.2.3. Agir valviiler pulmoner stenoz

istirahat halinde RV basincinin sol ventirkiil basincina esit yada daha fazla
olmasi ve transvalvuler gradiyentin 60 mmHg'y1 asmasi durumu agir PS olarak
tanimlanir. Hastalar genellikle semptomatik olmakla beraber %25’i asemptomatiktir
(37). interatrial santi olan hastalardaki santral siyanoz en énemli bulgudur (38).
Toronto serisinde agir PS’li hastalarin 2/3’Gnde sag-sol sant saptanmisken bu
hastalarin %15 inde belirgin siyanoz, %20 sinde de ¢omak parmak gorulmustar.
Cocukluk déneminde ciddi siyanoz ve gomak parmak beklenen bulgular olmamakla
beraber bunlarin sikhgi ilerleyen yasa paralel olarak artar. Sag-sol interatrial santi
olmayan dusuk kardiyak outputlu hastalarda hafif derecede periferik siyanoz
gorulebilir. Egzersizle birlikte siyanoz daha belirgin hale gelir (39). Juguler vendz
nabizla belirgin A dalgalari gorulir. Karaciger de juguler vendz pulsasyon palpe
edilebilir. RV yetersizligi ve belirgin triklspit kapak yetersizligi olan vakalarda V dalgasi
belirginleserek A dalgasini ortebilir. Bu hastalarda prekordiyal palpasyonda RV vurusu
hissedilir. Orta PS ve Fallot tetralojisinde bu bulgu yoktur. Pulmoner stenozun
karakteristik Gfurima, ikinci sol interkostal alanda duyulan sistolik ejeksiyon
afGramddar. Genel olarak Gfurimin siddeti tikanikhdin siddeti ile artar. Siddetli PS'li
yenidoganlarda Uftrim pulmoner kapaktan gegen azalmanin bir sonucu olarak ¢ok
yumusak olabilir (40). Hemen her zaman sistolik thrill pulmoner odakta palpe edilir.
Uflirim suprasternal, alt karotis ve parasternal bélgeye yayilim gésterebilir. Bazi
hastalarda thrillin boyuna dogru yayilmasi nedeni ile aort stenozu ile karistirilabilir. Cok
kuguk cocuklarda ve dusuk kardiyak outputu olan kalp yetersizligi mevcut hastalarda

thrill palpe edilmeyebilir. Ayni zamanda bu hastalarda pulmoner odakta stenoza ait
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ufaram duyulmayabilecegi gibi, ciddi yetersizligine bagh Ufurum 6n planda olabilir.
Displastik kapaga sahip hastalar da ve hafif- orta PS’li hastalar igin tipik olan klik sesi
duyulmayabilir. Agir PS’de ikinci kalp sesi duyulmaz (41,42,43).

Agir PS’li hastalarda, orta derece de egzersiz sonrasi yorulma, dispne, gogus

agrisi ve senkop gorulebilir (33). Bu hastalarda ani 6lum bildirilmistir (28,29).

Kritik PS'li yenidoganlar igin sagkalim, prostaglandin E1 (alprostadil )
tedavisinin uygulanmasiyla  duktus  arteriyozusun  agikliginin  korunmasina
baghdir (10).

2.2.4. Elektrokardiyografi

Pulmoner stenozlu hastalarin EKG’si %30-60 oraninda normaldir. Siklikla tek
anormallik QRS ekseninin hafif saga sapmasidir. Sag prekordiyal derivasyonlarda R

dalgasi genelde 10-15 mm’den kiuguktir. RV de ileti gecikmesine ise siklikla rastlanir.

Orta PS’li hastalarin %10’'unda EKG normaldir. Sag aks deviasyonu vardir.
V1’de R/S orani genelde 4/1’ den fazladir ancak R dalgasi tipik olarak 20 mm’den
kUguktlr. P dalgasi genellikle normaldir. T dalgasi sag prekordiyallerde genellikle
patolojiktir. Onemli sa§ eksen sapmasi, siklikla 150 derecenin Ustlindedir. Sag
prekordiyallerde gR, Rs ya da yalnizca R paterni goérllir ve R dalgasi 20 mm’den
blayuktir. R/S orani V1 de ters donmustiur, Agir PS de V6 da bu oran 1’in altinda
olabilir. Nadiren yenidodan ve st ¢ocuklarinda RV hipoplazisi olan vakalarda 30-60
derece eksen olabilir (11,45,46).

2.3. RADYOLOJiK BULGULAR

Pulmoner stenozun en tipik radyolojik bulgusu pulmoner arterde ki poststenotik
dilatasyona bagli ana PA genislemesi ve bunun sonucunda ana pulmoner konusun
belirginlesmesidir (3). Bu bulgu yaklasik %80-90 oraninda gorulir. Displastik
kapaklarda, klguk bebeklerde ve rubella sendromlu hastalarda gorilmez (47).
Olgularin %50’sin de sag atriuma ait golge belirginlesir. Kalbin apeksi yuvarlaklasir ve
asag! dogru yonelir. Hafif PS ve orta PS’li olanlarda kalp blyukligu ve pulmoner

damarlanma normaldir. RV yetersizligi meydana gelen vakalarda; kardiomegali,
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pulmoner damarlanmada azalma ve sag atrial golgede belirginlesme gorulur. Agir
yada kritik PS’si olan yenidoganlarda kardiyomegali mevcuttur. Belirgin sag-sol santi

bulunanlarda pulmoner damarlanma ileri derecede azalmigtir (15,47).

2.3.1. Ekokardiografi

M-mode ekokardiyografi: Onceki donemlerde kapak hareketleri, RV ve pulmoner
hareket degerlendirilerek PS ile ilgili degerlendirmeler yapilmigsada, M-mode
ekokardiyografi birgok konuda yetersiz kalmistir (48). Bu nedenle pulmoner stenoz

degerlendiriimesinde M mode ekokardiyografi kullaniimamaktadir.

iki boyutlu ekokardiyografi: Sag ventrikiil boyut ve fonksiyonu ile PK anatomisini
gOstermek igin yararli bir ydontemdir. Standart ve yuksek parasternal kisa eksen ile
subkostal sagittal pozisyonlarda kullanilir. Kapagin sistolde PA’ye dogru kubbelesmesi
(Doming) ve ana PA’de ki poststenotik dilatasyon kolayca goérulur. Subpulmonik

bdlgedeki darlik goérilebilir. Displastik PK tanisi da genellikle konulabilir (49,50).

Doppler ekokardiografi: Doppler ekokardiyografi ile pulmoner stenoz hakkinda
onemli bilgiler elde edilir. PS de kantitatif degerlendirme imkani verir. Bernoulli
denklemi (P= 4V?) kullanilarak peak gradiyent hesaplanir. Trikuspit yetersizligi olan
hastalarda ayni metotla RV sistolik basinci da hesaplanabilir. Elde edilen sonuca
tahmini sag atrium basincini da eklemek gerekir. Birgok galismadan elde edilen veriler,
Doppler ekokardiyografi ile kardiyak kateterizasyondaki dogrudan délgimler arasinda
cok iyi korelasyon oldugunu géstermistir (51,52). Ancak Doppler ile elde edilen basing,
katater ile elde edilenden basingtan biraz daha yuksektir. Renkli Doppler sayesinde
darlik bolgesinin olusturdugu hizli tarbulans akim gorulerek, ornek volumin akimina
paralel dusisu saglanarak hesaplamanin dogrulugu artirilmistir (53). Kateterizasyon
sirasindaki hemodinamik durum ile ekokardiyografik inceleme esnasindaki cocuk
sakin olmalidir. Bu nedenle huzursuz olan gocuklarin ekokardiyografik inceleme éncesi

sakinlegtiriimelidir.
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Diger goruntiileme yontemleri

Ekokardiyografide yapilan incelemelerden dolay! tani icin genellikle bagka
goruntuleme yontemleri gerekli degildir. Ancak, taninin belirsiz kaldig1 bazi durumlarda
(6rnegin, distal dal arterlerini iceren PPS'li hastalar), kardiyovaskuiler manyetik
rezonans ve bilgisayarli tomografik anjiyografi pulmoner arterin muikemmel

goruntulenmesini saglayan yararli invaziv olmayan goruntuleme yontemleridir (54)

2.3.2. Kardiyak kateterizasyon

Ekokardiyografinin  yaygin  kullanima girmesinden 6nce kesin tani
kateterizasyon yapilarak konulurdu. Ginumuzde kateterizasyonun artik diyagnostik
amagcl yapilma ihtiyaci kalmamistir. BVP’nin, pulmoner stenozda ilk se¢genek olmasi

nedeni ile, artik tedavi amagl yapilmaktadir.

2.3.3. Hemodinami

Kardiyak kateterizasyonun en énemli bulgusu RV basincinin sistemik arter
basinci ile karsilastirimasi ve pulmoner kapak duzeyinde elde edilen basing
gradiyentidir. Dinlenme halinde RV basincinin 30-35 mmHg ve PK dizeyindeki
gradiyentin 10-15 mmHg basincin altinda olmasi normal kabul edilir (55). Es zamanli
alinan basing kayitlarinda erken sistolde, RV apeksi ile infidibuler basinglar esit iken,
ge¢ sistolde infidibuler bdlgenin proksimalinde basing yuksek kalirken distalinde
basing azalir. Ancak agir PS’si olanlarda ve RV yetersizliginde RV end diyastolik
basinci artar. Bu hastalarda dev A dalgalari goérulirken, hafif ve orta darliklarda A
dalgasi normaldir. Belirgin V dalgasi ise trikispid kapak stenozunda yada sekonder

gelisen yetersizlikte gorulir.

Pulmoner stenoz siddeti Gorlin formulli ile kapak alani hesaplanarak
degerlendirilebilir (56). Normal kapak alani 2 cm?/m?dir. Hafif - Orta PS’de 1-2 cm?/m?,
Agir PS’de 1 cm?m?#nin altinda, bazi hastalarda ise 0.25 cm?m?den bile kugulk olabilir.

Ancak infundibuler stenoz gibi durumlarda bu forml glvenilir degildir.

Gorlin formiilii : Kapak alani (cm?) = Kardiak output (ml/dk) / VRV-PA
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Kardiyak outputun nisbeten normal oldugu durumlarda, darhdin siddeti RV
basinci ve kapak gradiyenti dlcimine dayanir. Hafif PS’de RV basinci sistemik
basincin %50’sinden daha az ve kapak gradiyenti 30 mmHg’dan daha kuguktar. Orta
PS’de RV basinci sistemik basincin %75'inden az ve kapak gradiyenti ise 30
mmHg’dan fazladir. Agir PS’de ise RV basinci sistemik basincin %75’inden fazla ve
kapak gradiyenti 60 mmHg’dan daha fazladir. Egzersiz sirasinda artan ihtiyaci

karsilamak igin ventrikll kontraksiyonuda artacagindan basing gradiyenti artar.

2.3.4. Anjiokardiografi

Pulmoner stenoz lokalizasyonu, darligin derecesi, pulmoner kapagdin anatomisi
ve eslik eden lezyonlari gosterme agisindan énemli bilgiler saglar. Pulmoner darlik en
iyi olarak sag ventirikilden yapilan anterioposterior ve lateral ejeksiyonlarla belirlenir.
Klasik pulmoner darlikta kapaklar kalin ve duzdur, “doming” yapar, jet akim ve bunun
neden oldugu poststenotik dilatasyon goérulir. RV c¢ikis yolundaki kas hipertrofisine
bagli olarak infindubuler darlik gortlebilir. RV kavitesi genellikle normaldir. Ancak agir
PS’si olan yenidoganlarda RV kavitesi kuglk, sistolik disfonksiyonu gelisenlerde ise
dilate oldugu goralur. Displastik kapaklara ait tipik bulgular mevcuttur. Displastik
kapaklarin anjiokardiografik 6zelliklerini Koretzyk ve arkadaslar (57) ile Jeffrey ve
arkadaslari (58) aciklamiglardir. Bu kapaklarin yaprakciklarinda belirgin flzyon
gorilmemekle beraber, ileri derecede kalin, relatif olarak immobildir ve bu nedenle
siklus boyunca kapak hareketelerinde belirgin bir degisiklik goértlmez. Andlls
hipoplaziktir ve bu hipoplazi genelde proksimal ana PA’e kadar uzanir. Ana pulmoner
arterde poststenotik dilatasyon goérilimez (3,41). Displastik kapak 6zellikle Noonan
sendromunda gorulur. Displastik kapagin eslik ettigi diger sendromlar ise Leopard ve

Watson sendromlaridir (59).

2.4. AYIRICI TANI

Pulmoner stenozun ayirici tanisina giren hastaliklar Tablo 1'de 6zetlenmistir
(3,15,41).
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Tablo | : PS’nin ayirici tanisi

PULMONER STENOZUN DERECESI AYIRICI TANI

HAFIF ASD

Periferik PS

VSD

PA’nin idiyopatik dilatasyonu
Straight back sendromu
Mitral kapak prolapsusu
Aort stenozu

Masum (ifiiriim

ORTA (siyanozsuz hasta) VSD + PS
Aort stenozu
AGIR (siyanozlu hasta) Fallot tetralojisi

2.5. PULMONER STENOZUN ESLIK ETTIGi SISTEMIK HASTALIKLAR

Leopord sendromu olarakta bilinen “multipl lentigenes” sendromunda PK’da ve
PA’de stenoz bulunabilir (60). Noonan sendromlu hastalarda en sik gérulen konjenital
kalp defekti displastik pulmoner kapagin eslik ettigi PS’dir (61). Nérofibromatozis (Von
Recklinghausen hastaligi) ile birlikte infindibuler ve valviler stenoz bildirilimistir (62).
Glikojen depo hastaliklari, sol ventriklllin obstriktif hastaliyi ve kardiyomyopatilerde
infundibuler ve pulmoner stenoz bildirilmistir (63-64). Pulmoner kapak kistleri de
displastik kapagi taklit edebilir (65). Bagirsagin karsinoid hastaliinda RV endokardial
fibroelastozisi ile birlikte, pulmoner ve trikispit kapakta infiltrasyonla birlikte degisik
derecelerde darliklar goérulebilir (66). Anterior mediasten timorleri de dis basi nedeni
ile pulmoner stenozu taklit edebilir. Nadiren RV ¢ikim yoluna baski yapan intrakardiyak
guatr da bildirilmigtir (Tablo I1), (67)
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Tablo Il : Pulmoner stenozun eslik ettigi sistemik hastaliklar

PULMONER STENOZUN ESLIK ETTIGI SISTEMIK HASTALIKLAR

Noonan sendromu

Glikojen depo hastaliklari

PK kisti

Anterior mediasten tiimérleri

Intrakardiyak guatr

Leopard (multipl lentigenes) sendromu
Nérofibromatozis (Von Recklinghausen hastaligi)

Bagirsaklarin karsinoid hastaligi

2.6. PULMONER STENOZUN DOGAL SEYRI

Pulmoner stenoz seyri ve prognozunu belirleyen en énemli faktdér darligin
derecesidir. Hastaligin hemodinamik ciddiyetinin degerlendiriimesinde semptomatoloji
guvenilir degildir. Stenozun ciddiyetini gosteren en iyi ve noninvaziv yontem Doppler
ekokardiyografidir. Kardiyak kateterizasyon ancak girisim gerektirdigi dusundlen

hastalarda uygulanir.

2.6.1 Hafif pulmoner stenoz

Bu grup RV-PA gradiyentinin 30 mmHg’nin altinda oldugu ve RV basincinin
sistemik basincin %50’den az oldugu hastalari kapsar. Hafif PS selim bir durumdur ve
tedavi gerektirmez. Krabill ve arkadaslar (68) yaptigi calismada hafif PS’li hastalarda
olum gorulmemistir. Hafif PS’li hastalarin egzersize hemodinamik cevaplari normaldir
(68,69). Baska bir calismada baslangigtaki ekokardiyografik zirve gradiyenti 40 mmHg

nin altinda olan 261 hastanin 4-8 yillik izlem suresi sonucunda yalnizca 3 hastada
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gradiyentin 60 mmHg'nin Ustune c¢iktigr saptanmigtir (70). Ancak yenidogan
doneminde tanisi konulan hafif PS’li hastalarin %29’unun orta-agir dereceye ilerdigi
gorilmis ve bunlarinda vyarisina BPV vyapilmistir (71). Bu durumun nedeni
yenidoganlardaki fizyolojik pulmoner hipertansiyonun pulmoner stenoz agirligini
maskelemesinden kaynaklandigi dusunulmustir. Yapilan bir baska ¢alismada yasla
birlikte pulmoner kapak orifisinin buyumesine bagh olarak darligin azaldigi

gosterilmigtir (72).

Hafif PS’nin selim oldugunu destekleyen ek kanitlar 1958-1969 yillari arasinda
ilk kardiyak kateterizasyon uygulanan PS'li 565 ¢ocugu icine alan The First Natural
History of Congenital Heart Defects Study (NHS-1) de gosterilmistir (70). NHS-1'de,
hafif darligi olan 261 hastanin sadece 3'Unde dort ila sekiz yillik bir sure iginde siddetli
PS tedavi edilmistir. Bu kohortun The Second Natural History of Congenital Heart
Defects Study (NHS-2) isimli uzun sureli takip gcalismasinda, hafif PS’si olan ve medikal

olarak tedavi edilen ¢ocuklarin sadece %4'Unun valvotomi gecirdigi gosterilmistir (32).

2.6.2 Orta derecede pulmoner stenoz

Bu grupta RV-PA gradiyentinin 30-59 mmHg’'nin arasinda oldugu ve RV
basincinin sistemik basincin %75 den az olan hastalari kapsar. Orta derece PS’li
hastalarin klinik gidisati ve prognozu tartismalidir (73,74). Yapilan ¢alismalar bebek ve
cocuklarda ki orta derecedeki darligin zamanla ilerledigini géstermistir (70,71). Lange
ve arkadaslarinin (75) yaptigi 2-12 yillik izlemde baslandigtaki sistolik gradiyenti 50
mmHg nin Uzerinde olan bebek ve ¢ocuklarda pulmoner gradiyentin zamanla arttigini
bildirmiglerdir. NHS-2'de, orta PS'li hastalarin yaklasik %20' sinde, muhtemelen
ilerleyici semptomlar veya sag ventrikul (RV) disfonksiyonu nedeniyle cerrahi diizeltme
gerekmistir (32). Bu bulgular gradiyenti 50 mmHg yi asan hastalarin tedavisini
geciktirmenin higbir avantajinin olmadigini disundurmustir (41). Bu grupta bulunan
ve asemptomatik olan hastalarda yapilan egzersiz testlerinde, o6zellikle erigkin yasa
yakin hastalarda egzersize subnormal kardiyak output cevabi ve anormal RV end
diyastolik basing artisi seklinde anormal cevap gorulmusttr. Bu durum uzun sure

devam eden orta PS ventrikilin hem sistolik hem de diastolik fonksiyonlarini
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bozdugunu dusundirmustir (76). Bu nedenle bu hastalarda balon valvuloplasti gibi

etkinligi yuksek, riski duguk uygulamalardan kaginilmamalidir (41).

2.6.3 Agir pulmoner stenoz

Bu grupta RV-PA gradiyentinin 60 mmHg’nin Gzerinde oldugu ve RV basincinin
sistemik basincin %75 den daha fazla oldugu hastalari kapsar. Bu c¢ocuklarda
ilerleyen zamanlarda darlikta artis gorulir. Cocuklarda ve erigkinlerde yapilan
calismalarda, istirahat ve egzersiz halinde daha dusuk kardiyak indeks ve daha yuksek
end diyastolik basing bulunmustur (68). Bazi hastalarda RV hipertrofisi, tedavi
edilmezse geri donlisumsiz RV disfonksiyonu ile sonuclanmaktadir (68,77). Valvotomi
sonrasinda ¢ocuklarda ve geng hastalarda kardiyak indeks ve end diyastolik basingta
dizelme saptanirken yetiskin hastalarda gelisen miyokardiyal fibrozis sonucu kalici
degisiklikler nedeni ile bu dizelmenin olmadigi saptanmigtir (76,77). Bu nedenle
myokardda kalici hasar meydana gelmeden énce stenoz giderilmelidir. Cocuklarda
asiri efor olmaksizin ani 6lim bildirilmistir (29,78,79). Basing gradiyenti 80 mmHg’nin
Uzerindeki kiglk ¢ocuklarin %50’sinde siyanoz mevcuttur. Hipoksik spelin olmasi kotl

prognostik faktérdur (79).

2.7. iZOLE PULMONER STENOZ TEDAVISI

Hafif PS’li gocuklar da girisimsel tedaviye gerek yoktur. Bir ya da iki yil ara ile
bir kez muayene, EKG ve ekokardiyografik izlemi yeterlidir. Egzersiz ve fiziksel aktivite

kisittamasina gerek yoktur. Enfektif endokardit proflaksisi yapilmalidir (83).

Orta derecedeki PS’li asemptomatik vakalarda tedavi tartismalidir. Ancak
semptomatik ise mutlaka tedavi edilmelidir. Uzun dénem RV hipertrofisinin ilerleyen
yillarda fonksiyonel yetersizlige yol agcmasi nedeni ile BPV bu tur hastalar icin
dusunulebilir. Doppler gradiyenti 50 mmHg’'nin altinda olan hastalar ise izlenmelidir.
Tedavi uygulanmayan hastalar hastaligin progresyonu acisindan vyilda iki kez
degerlendiriimesi gerekir. Bu hastalarda mutlaka endokardit proflaksisi uygulanmalidir
(1,41).
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Agir pulmoner stenozlu asemptomatik hastalar da elektif olarak kardiyak
katerizasyon ve BPV yapilmalidir. Semptomatik yenidogan ve sutgocuklarinda acil
girisim gereklidir. Agir PS’li yenidoganlar da pulmoner dolagsimi devam ettirmek igin
prostoglandin infuzyonu baslanmalidir. Apne agisindan iyi takip edilmeli ve
gerektiginde entibasyon uygulanmalidir. Hasta stabil olduktan sonra en kisa sirede
balon valvuloplasti uygulanmalidir. PGE1 inflUzyonuna girisim sirasinda ve sonrasinda
devam edilmelidir (10). Hastanin klinik durumu pulse oksimetre saturasyonlarinin
seyrine gore, yeterli pulmoner dolagsim saglandigindan emin olunana kadar, duktal
aciklik temin edilmelidir. Ayrica duktusa “stent” uygulamasi ya da Blalock-Tausing
shunt tedaviye eklenebilir. Bu tir hastalarda klinik gidisat ve prognoz BVP 6ncesi klinik
duruma, RV buyuklugu ve fonksiyonuna, triyaprakcik ve pulmoner kapak yetersizliginin
derecesine baglidir. Kritik PK darligi olan yenidoganlarda BPV etkili bir yontemdir.
Ancak komplikasyon riski ve cerrahi gerektiren restenoz orani fazladir. Bu durumda Ki
hastalarin girisim sonrasi 1. ay, 3. ay, 6. ay ve 12. ay da izlenmeleri gerekir. Enfektif

endokardit proflaksisi yapiimahdir.

2.8. PULMONER BALON VALVULOPLASTI

Erigkinlerde koroner ve periferik arterlere 1976 yilindan beri uyugulanmaktadir.
1980 yilinda Rumbo ve Kan konjenital PS’si olan bir képekte ilk basarili pulmoner
valvuoplastiyi uygulamiglardir. Kan ve arkadaslari (84), 1982 yilinda 8 yasinda
asemptomatik PS’li bir gocukta ilk baslarili pulmoner balon valvulaplastiyi uygulamistir.
Bu basaridan sonra BPV, pulmoner stenoz tedavisinde hasta yasina ve kapak

yapisina bakilmaksizin ilk tedavi se¢enegi olmustur.

Ulkemizde de 1989 yilindan beri birgok pediatrik kardiyoloji merkezinde PBV
islemi uygulanmaktadir (109,110). 1997 yilinda Unal ve arkadaslarinin (109), yapmis
oldugu calismada BPV nin komplikasyonlarinin az olmasi, basari oraninin yuksek

olmasi nedeni ile secilecek ilk tedavi yontemi olacagi belirtiimistir.

Displastik kapaklar da uygulanan BPV basarisinin da tatminkar dlizeyde oldugu
bildirilmigtir. Bu tur kapaklarda PA’'deki darlik nedeni ile kapak acilsa bile dilatasyon
basarisiz olabilir. (85,86,87,88).
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BPV’nin sonuglarini de@erlendiren ilk genis kapsamli galigma Stanger ve
arkadaglar (89) tarafindan 1990 yilinda yayinlanmigtir. %77’si 10 yas altinda olan 1
gun ile 76 yas arasinda toplam 784 vaka c¢alismaya dahil edilmistir. Hastalarin
%25’inde gradiyent tamamen ortadan kalkmistir. %1,9’'unda basarisiz olunmustur.

Displastik kapaklarda ise basari sansinin daha dusuk oldugu gosterilmistir.

Hastalar anjio salonunda monitorize edilerek uygun sedasyon saglandiktan
sonra sag femoral vene, uygun sheathler perkitan yol ile yerlestirilir. Venoz yol ile vena
kava inferior, sag atrium, sag ventriktl ve pulmoner artere girilir. Girilen yerlerden kan
gazi ve basing traseleri alinarak kaydedilir. Sag ventrikile lateral 90 derece
konumunda opak madde enjeksiyonu yapilip anulus g¢apina goére uygun balon

secilerek dilatasyon islemi uygulanmaktadir.

BPV’nin komplikasyon oranlari dusuktir (89). Bu konudaki en genis arastirma
784 vakalk “Valvuloplasty and Angioplasty of Congenital Anomalies Registry
Investigators (VACA Registry)” de BPV’nin akut komplikasyonlari 5 major (%0,6) ve
11 mindr (%1,34) komplikasyon bildirilmistir. Mojor komplikasyonlar; 2 6lum (%0,2),
tamponad olusturan bir kalp perforasyonu ve 2 ciddi trikispit kapak hasaridir.
Kaybedilen iki vakadan birisi yenidogan olup vaskuler yirtilma sonucu kaybedilirken
digeri 12 aylik bebek anulus laserasyonu sonucu kaybedilmigtir. Minor komplikasyonlar
femoral vendz tromboz ve femoral ven yirtiimasi, morfin sedasyonuna bagl kisa sureli
solunum arresti, aritmi ve supheli PK avulsiyonu. Mortalite ve ciddi komplikasyonlarin
daha ¢ok yenidogan doneminde oldugu gorulmustur. Yenidoganlarda olum digindaki
major komplikasyon orani %10 iken, mortalite yaklasik % 3 goérulur (3). Diger akut
komplikasyonlar ise gecici bradikardi, hipotansiyon, kanama, gecici veya kalici kalp
blogu, sag dal bologu, kalp durmasi, gegici QT uzamasi, papiller kas ve triyaprakcik
kapak raptird, endokardit, ciddi infundibuler obstriiksiyon, serabrovaskiler olaylar,
konvdlsiyon ve suur kaybi olarak bildirilmistir (86). Uzun donem komplikasyonlar ise

femoral ven oklizyonu, PK yetersizligi ve restenozdur.

2.9. CERRAHI TEDAVI

Pulmoner stenozun BPV dncesi tedavisi cerrahi olarak yapiliyordu. PS’ de ilk

basarili cerrahi girisim 1948 yilinda Sellors ve Brock uygulamislardir. Brock'un
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onculigunde 1960°l1 yillarda ise derin hipotermi altinda PA yoluyla valvulotomi
yapllmaya baglanmis ve transarteriyel valvotomi ile ilgili daha basarili sonuglar
yayinlanmistir. Daha sonraki donemlerde kendi adiyla anilarak, agik Brock ve kapali
Brock olarak adlandiriimigtir (5,90,91,92). Varko (93), 1951 yilinda inflow oklizyonu ile

birlikte “blind” pulmoner valvotomi teknigini kullanmistir.

Cerrahi valvotomi obstruksiyonun giderilmesi agisindan uzun dénemde sonuglari
oldukga iyidir ve restenoz da oldukga nadir gorulur. Cerrahi sonrasi 10 yillik donemde
hastalarin %96’sinda ikinci bir girisim gerekmemektedir (32). Cerrahi valvotomi sonrasi
pulmoner yetersizlik %57-%90 oranlarinda bildirilmigtir. Ekokardiyografik takiplerde
pulmoner yetersizligin %28 oraninda orta-agir derecede oldugu gosterilmistir
(70,94,95).

Cocuk ve erigkinde cerrahi mortalite daha dusuktir. Cesitli klinik galismalarinda
mortalite %3-4 civarinda bulunmustur. Mortalite yenidogan déneminde daha yuksektir
(96,97,98).

3. GEREC VE YONTEM

Calisma Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakdltesi Tibbi Arastirmalar Etik
Kurulu’nda onaylandiktan sonra basglatildi. Calismaya 01.01.1992-01.01.2017 yillar
arasinda izmir Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakdiltesi Cocuk Kardiyoloji Klinigi’'nde orta
ve agir pulmoner stenoz tanisi ile BPV yapilan ve ekokardiyografik olarak takip edilen
0 glin — 18 yas grubunda ki pulmoner stenozlu 148 ¢ocuk hasta dahil edildi. Hastalarin

dosyalari ¢ocuk kardiyoloji bilimdali arsivi ve hastane arsivinden temin edildi.
Dosyalarda asagidaki veriler incelendi;

1. Hastalarin tani yasi ve cinsiyeti

2. Hastanin vucut yuzey alani

3. Tani anindaki pulmoner anulus ¢api

4. Balon valvuloplastide kullanilan balon ¢ap ve uzunlugu,

5. Pulmoner balon valvuloplasti oncesi ve sonrasi RV-PA basing gradienti
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6. Pulmoner balon valvuloplasti 6ncesi ve sonrasi sag ventrikul basinci
7. Pulmoner balon valvuloplasti oncesi ve sonrasi pulmoner arter basinci

8. Pulmoner balon valvuloplasti sonrasi 1.ay EKO da odlgulen RV-PA basing gradienti

ve PY derecesi

9. Pulmoner balon valvuloplasti sonrasi 6-12.ay EKO da dlgulen RV-PA basing

gradienti ve PY derecesi

10. Pulmoner balon valvuloplasti sonrasi 12. Ay sonrasi EKO da 6l¢llen RV-PA basing

gradienti ve PY derecesi

11. Hastaya yapilan en son EKO da dl¢ulen RV-PA basing gradienti ve PY derecesi
12. BVP sonrasi gelisen TY varligi/derecesi

13. Tani aninda eslik eden ek kardiyak hastaliklar

14. Yogun bakimda yatis / izlem suresi

15. Mekanik ventilasyonda kalma / suresi

16. ikinci veya Ugciincii miidahele ihtiyaci

En az iki ekokardiyografik incelemesi olan vakalar ¢alismaya dahil edildi. BPV
islemi esnasinda kullanilan balon ¢ap ve boyutlari anjiyo raporlarindan ve hasta arsiv
dosyalarindan kayit edildi ve malzeme listesinden kontrol edildi. Hastalarin kontrol
EKQO’ lari argiv dosyalarindan taranarak veri kayit formuna kaydedildi. Basing farki: 30-
59 mmHg orta, 60 mmHg ve UGzeri agir PS olarak siniflandirildi. Pulmoner yetmezlik
dereceleri Avrupa Kardiyovaskiler Goruntileme Dernegi o6nerileri dogrultusunda

degerlendirildi.
Istatistiksel Analiz

Calismamizin istatistiksel analizleri SPSS (Statistical Package for Social
Sciences) windows versiyon 22.0 istatistik paket programinda yapildi. Arastirmanin
surekli degigkenlerinin ortanca ve ceyreklikleri, kategorik degiskenlerinin yuzdeleri
gosterildi. Degiskenlerin normal dagilimi Kolmogorov-Smirnow ya da Shapiro Wilk testi
ile kontrol edildi. Bagimli degiskenlerle bagimsiz degiskenlerin iligkisi kategorik
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degiskenlerde Ki - kare, surekli degiskenlerde Mann Whitney — U testiyle belirlendi.
Bagimli grupta tekrarlayan olgumlerin analizinde Wilcoxon-signed Ranks Test ya da
Friedman Testi kullanildi. Alfa yanilma dizeyi iki yonlu olarak 0.05'in altinda ise anlamli
kabul edildi. Ozgiillik ve duyarliliklarini degerlendirmek ve en yiiksek duyarlilik ve
O0zgullugun oldugu duzey cut-off degeri belirlemek icin ROC (Receiver operating

characteristic curve) analizi kullanildi.

4 BULGULAR

Calismaya Alinan Olgularin Segilmesi

01.01.1992-01.01.2017 yillari arasinda izmir Dokuz Eylil Universitesi Tip
Fakultesi Cocuk Kardiyoloji Klinigi'nde 0 gun—18 yas grubunda orta ve agir pulmoner
stenoz tanisi ile BPV yapilan ve ekokardiyografik olarak takip edilen 162 BPV girigimi
dahil edildi. 8 vaka dosya bilgilerine ulasilamadigindan, 1 vaka da balon girigimi
esnasinda kardiyak arrest nedeni ile ex oldugundan calisma disi birakildi. Calismaya
dahil edilen vakalarin %50,3'G (n=77) kiz, %49,7’sI1 (n=76) erkekti (Tablo IlI).

Tablo lll: Hastalarin cinsiyet dagilimi

CINS SAYI YUZDE (%)

Erkek 76 49,7

Kadin 77 50,3
Toplam 153 100,0
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Hastalarin yaslari 2 gun—17,2 yil arahiginda olup ortalama yas 4,6 + 4,4 yil olarak
bulundu. Hastalarin vicut yuzey alanlar (VYA) 0,2 m? ile 1,99 m? araliginda olup
ortalama 0,67 + 0,39 m? olarak bulunmustur. (Tablo V)

Calismaya alinan 153 hastanin BPV sonrasi ortalama takip suresi 32 ay olup
en uzun takip suresi 20 yil 8 ay en kisa takip suresi ise 1 gundur. Hastalardan 34
tanesinin 1 ay sonrasi EKO kayitlari ve takibi bulunmamaktadir. Hastalarin BPV

sonrasi takip sureleri Grafik 1 de verilmistir.

TAKIP SURELERI
40
35 34
30
25
25
20 19 18
15 13 14
11
10

10 2

5 I I

0

0-7 glin 1-6 ay 6-12 ay 1-2 yil 2-3 yil 3-4 yil 4-5 yil 5-10 yil 10 yil<

Grafik 1: Hastalarin BPV sonrasi takip siireleri

BPV yapilmis 153 hastanin 140’inda BPV &6ncesi anulus ¢apina ulasildi (ort:
12,78 mm). BPV esnasinda kullanilan balon ¢api 5 mm ile 30 mm (ort:14,53 mm),
boylari 2 cmile 6 cm (ort: 3,36 cm) arasinda bulunmustur. Balon ¢gap/pulmoner annulus
g¢ap orani ve balon uzunluk / pulmoner annulus ¢ap orani saptanan hastalarin

ortalamalari tablo 1V de verilmistir.
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Tablo IV: BPV yapilan hastalarin demografik verileri

N Minimum Maksimum Ortanca
YAS 153 2 glin 17,2 yil 4,6 4,4yl
VYA (m?) 153 0,20 m? 1,99m?  0,67+0,39 m?
PA anulus ¢api (mm) 140 7,00 25,00 12,78 £4,3
Balon ¢api (mm) 139 5,00 30,00 14,53 +4,9
Balon boyu (cm) 139 2,00 6,00 3,3%0,7
Balon ¢ap / anulus ¢ap orani 132 1 2,50 1,23+0,29
Balon boy / anulus ¢ap orani 132 0,11 0,56 0,29 +£0,09

Hastalarin BPV iglem RVP ortalamasi 88 + 31 mmHg (min:43 mmHg, max:210

mmHg) pulmoner arter basing (PAP) degeri ortalamasi 12 £ 4,5 mmHg (min:4 mmHg,

max:30 mmHg) dir. BPV 6ncesi olglilen basing gradiyenti (PG) ise 82 £ 26 mmHg

(min:40 mmHg max:200 mmHg) olarak dl¢liimustir (Tablo V).

Tablo V: Hastalarin BPV 6ncesi basing degerleri

N Minimum Maksimum Ortanca
BPV 6ncesi RVP'I 136 43,00 210,00 88+ 31
BPV 6ncesi PAP en yiliksek 117 5,00 43,00 186
BPV 6ncesi PAP en dusuk 117 0,00 18,00 73
BPV oncesi PAP ortalama 122 4,00 30,00 12+4
BPV oncesi PG 132 40,00 200,00 82 127

BPV sonrasi bakilan EKO’larda trikispit yetmezligi dereceleri not edildi.

TrikUspit yetmezlik dereceleri Avrupa Kardiyovaskuler Gértntileme Dernegi dnerileri
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dogrultusunda degerlendirildi. Triklspit yetmezlik dereceleri bulunan 153 hastanin
%11,9'u (n=19) hafif TY, %8,6'st (n=13) orta TY, %3,3’4 (n=5) agir TY olarak
bulunmustur (Tablo VI).

Tablo VI: Hastalarin BPV sonrasi TY dereceleri

TY derecesi SayI Yuzde (%)
Yok 116 76,2
Hafif 19 11,9
Orta 13 8,6
Agir 5 3,3

Toplam 153 100

Calismaya alinan PS’ li hastalarin %21,7‘sinde (n=33) PFO, %13,2 ‘sinde
(n=20) sekundum ASD, %5,9 ‘unda (n=9) VSD saptanirken, %49,3‘Unde (n=75) eslik
eden baska bir kardiyak hastalik yoktu (Tablo VII).

Tablo VII: Hastalarin ek hastalik dagilimi

Ek hastalik Sayi Yizde (%)
PFO 33 21,7
ASD 20 13,2
VSD 9 5,9

DIGER 12 7,3
YOK 75 49,3
PFO+ASD 2 13
PFO+VSD 2 13
Toplam 153 100
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Caligmadaki 153 hastanin % 1,3’0 (n=2) yogun bakimda kalmis olup % 0,7
si(n=1) iglem sonrasi gelisen kardiyak arrest nedeni ile mekanik ventilasyona

baglanmis ve 6 gun takip edilmigtir.

BPV uygulanan hastalarin EKO ile yapilan kontrollerin de yeterli basing
dusuklugu saglanamayan hastalarda ikinci ve Ug¢incu BPV iglemi uygulanmigtir. Bu
islemler sonrasi bazi hastalar da BPV ile normallesme saglanamayacagi dusunulerek

konsey karari ile cerrahi karari verilmistir (Tablo VIII).

Tablo VIII: Hastalarin ikinci miidahele - cerrahi dagilimi

ikinci miidahele Say Yiizde (%)
Yok 122 87,1
Var 16 11,5
Cerrahi 2 1,4
Toplam 140 100

ikinci defa BPV yapilan hastalardan 4 tanesine (g¢linci BPV islemi uygulanmis

olup iki hastaya da ikinci BPV sonrasi cerrahi karari verilmistir (Tablo 1X)

Tablo IX: Hastalarn iliglincii miidahele - cerrahi dagilimi

Uglincli miidahele Sayi Yizde (%)
Yok 147 96,1
Var 4 2,6
Cerrahi 2 1,3
Toplam 153 100

127 hastada BPV 6ncesi bakilan ortalama sag ventrikil basinc (RVP) degeri 80
+ 26 mmHg (65-105 mmHg) olup BPV sonrasi bu deger 45 + 14 mmHg (35-57 mmHg)
olarak bulunmustur. 107 hastada BPV oncesi bakilan ortalama PAPs degeri 18 £ 6,2
mmHg (15-20 mmHg) olup BPV sonrasi bu deger 22 + 6 mmHg (17-25 mmHg) olarak
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bulunmustur. 111 hastada BPV oncesi bakilan ortalama PAPm degeri 12 £ 4,5 mmHg
(10-15 mmHg) olup BPV sonrasi bu deger 15 £ 5 mmHg (10-16 mmHg) olarak
bulunmustur. BPV 0Oncesi ve sonrasi RVP, PAP degerleri incelendiginde hastaligin

siddetinde gerileme acgisindan anlaml fark bulundu (p<0.05) (Tablo XI).
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RVP PAPs PAPd PAPmM

OBPV 6ncesi O BPV sonrasi

RVP: Sag Ventrikil basinci, PAPs: Sistolik pulmoner arter basinci, PAPd: Diyastolik pulmoner arter

basinci, PAPm: Ortalama pulmoner arter basinci

Grafik 2: Tim hastalarda peak gradiyent degisimleri

RV-PA basing gradiyenti dlgimleri agisindan verileri tam olan 72 hastanin
degerlendirmesinde BPV d6ncesi dlglilen RV-PA basing gradiyenti (PG1) ortalamasi 78
+ 22 mmHg (min: 43, max: 150) olup BPV sonrasi birinci gun o6lgtilen RV-PA basing
gradiyent (PG2) ortalamasi 42 + 21 mmHg (min: 10, max: 140), birinci ay sonrasi
Olctlen RV-PA basing gradiyent (PG_1.AY) ortlamasi 37 + 21 mmHg (min:6, max: 140)
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ve 12 ay gectikten sonra olgulen son RV-PA basing gradiyent (PG_SON) ortalamasi
32 + 24 mmHg (min:7, max: 140) olarak bulunmustur (Tablo XI).

BPV o6ncesi ve sonrasi olgulen PG1, PG2, PG_1.AY, PG_SON degerleri kendi
aralarinda karsilastirildiginda, hepsinde hastaligin siddetinde gerileme agisindan
anlamli fark bulundu (p<0.05).(Tablo X)

Tablo X: Tiim hastalarin BPV dncesi ve sonrasi RVP, PAP ve RV-PA basing gradiyent élgiimleri

BPV d6ncesi BPV sonrasi P

RVP 80 + 26 45+ 14 p<0,05

PAPS 18 +6,2 22+6 p<0,05
PAPd 5+1,38 713 p<0,034

PAPmM 12+4,5 155 p<0,05

PG 1.GUN 78 22 42 +21 p<0,05

PG_1.AY 37121 p<0,05

PG_SON 32124 p<0,05

BPV yapilan hastalarda kullanilan balon ¢api / anulus ¢api oranlari ile RVP ve
PAP degerleri kargilastirildi. Kullanilan balon boyutu tespit edilebilen, balon ¢gap/anulus
orani 1 ve Ustl degerde olan hastalar ¢calismaya dahil edildi. 98 hastada BPV 6ncesi
bakilan ortalama sag ventrikil basinc (RVP) degeri 80 + 25 mmHg (65-100 mmHg)
olup BPV sonrasi bu deger 40 £ 12 mmHg (30-55 mmHg) olarak bulunmustur. 84
hastada BPV 6ncesi bakilan ortalama PAPs degeri 18 £ 6,2 mmHg (15-20 mmHg) olup
BPV sonrasi bu deger 21 £+ 6 mmHg (16-25 mmHg) olarak bulunmustur. 88 hastada
BPV 6ncesi bakilan ortalama PAPm degeri 12 + 4,5 mmHg (10-15 mmHg) olup BPV
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sonras! bu deger 15 £ 5 mmHg (10-15,5 mmHg) olarak bulunmustur. Balon boyutu
bilinen hastalarda BPV oncesi ve sonrasi RVP, PAP degerleri incelendiginde

hastaligin siddetinde gerileme acgisindan anlamli fark bulundu (p<0.05). (Grafik 3)
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O BPV 6ncesi O BPV sonrasi

RVP: Sag Ventrikil basinci, PAPs: Sistolik pulmoner arter basinci, PAPd: Diyastolik pulmoner arter

basinci, PAPm: Ortalama pulmoner arter basinci

Grafik 3: Balon boyutu bilinen hastalarda peak gradiyent degisimleri

Balon boyutu bilinen ve RV-PA basing gradiyenti élguimleri acisindan verileri
tam olan 59 hastanin degerlendirmesinde BPV Oncesi dlgilen RV-PA basing gradiyenti

(PG1) ortalamasi 80 + 23 mmHg olup BPV sonrasi birinci gun élgtilen RV-PA basing

34



gradiyent (PG2) ortalamasi 45 + 22 mmHg ,birinci ay sonrasi dl¢ulen RV-PA basing
gradiyent (PG_1.AY) ortlamasi 40 + 22 mmHg ve 12 ay gegtikten sonra olgulen son
RV-PA basin¢ gradiyent (PG_SON) ortalamasi 33 + 26 mmHg olarak bulunmustur.

(Tablo XI)

Tablo XI: Balon boyutu bilinen hastalarda BPV éncesi ve sonrasi RVP, PAP ve RV-PA basing

gradiyent olgtimleri

BPV oOncesi BPV sonrasi p<0,05

RVP 80 + 25 40+12 p<0,05
PAPs 18 6,2 21+6 p<0,05
PAPd 5+1,8 63 p<0,026
PAPmM 12+4,5 15+5 p<0,05
PG 1.GUN 80+ 23 45 + 22 p<0,05
PG_1.AY 40 +22 p<0,05
PG_SON 33+26 p<0,05

Balon boyutu bilinen hastalarda RVP ve PAP deger degisiklikleri tim

hastalardaki kargilastirma ile benzerlik gosterdi (Grafik 4).
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Grafik 4: PG degisim egrisi

Balon boyutu bilinen hastalarda BPV o6ncesi ve sonrasi dl¢ilen PG1, PG2,
PG_1.AY, PG_SON degerleri kendi aralarinda karsilastirildiinda tim hastalardaki
karsilastirma ile benzer olarak hepsinde hastaligin siddetinde gerileme agisindan
anlamli fark bulundu (p<0.05) (Tablo XII)

Calismamizda kullanilan balon ¢api ile pulmoner yetmezlik arasinda bir iligki
olup olmadigini degerlendirmek icin balon ¢ap/anulus ¢ap orani 1 ve Ustl olan
hastalarin BPV sonrasi PY gelisim dereceleri agisindan islem sonrasi bakilan birinci
gun, birinci ay ve 12 ay usti son EKO’lari incelendi. Tim hastalarda pulmoner
yetmezlik gelisimi azda olsa gorilmekle birlikte balon boyutu ile pulmoner yetmezlik

dereceleri arasinda anlamli bir fark bulunmadi (p:0,717).
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Grafik 5: Balon ¢ap/ anulus ¢ap orani - PY grafigi

Kullanilan balon boyu ile triklspit kapak yetmezligi arasinda bir iliski olup
olmadigini degerlendirmek icin balon boy / anulus ¢ap orani ile BPV sonrasi olugsan
TY gelisim dereceleri arasinda iliski degerlendirildi. TY dereceleri hafif, orta ve agir
olarak belirlendi.132 hastadan TY olmayan hastalar ile hafif TY olan 116 hasta grup 1
orta ve adir TY olan 16 hasta grup 2 olarak belirlendi ve balon boy / anulus ¢ap orani
ile grup 1 ve grup 2 arasindaki iligski degerlendirildi. TY derecesi ile balon boy/ anulus

¢ap orani arasinda fark anlamliydi (p<0,05) (Tablo XIX).

Tablo XII: TY ile balon boy / anulus gap karsilastirmalari

BALON BOY /ANULUS CAP
(cm/mm) OZGUNLUK DUYARLILIK p

0,2697 ‘ 0,813 0,491 0,040
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Grafik 6: Balon boy/ anulus ¢ap orani - TY grafigi ROC egrisi
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Farkin anlamli ¢cikmasi Uzerine balon boy / anulus gap agisindan 6zgunlugu ve

duyarlihigi en yuksek deger belirlendi ve bu deger 6zgunlugu %81 duyarlihdr %51 ile

0,27 cm/mm olarak bulundu.
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Grafik 7: Balon uzunluk/ anulus ¢ap orani - TY grafigi
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5.TARTISMA

Pulmoner stenoz sag ventrikul ¢ikig yolu ile periferik pulmoner arterler arasinda,
stenozla giden degisik seviyelerdeki darliklari igerir. En sik pulmoner kapak duzeyinde
daralma gorulur ve izole valvuler pulmoner stenoz en sik goérulen tipidir. Valvuler
pulmoner stenozda kapak fibrotik ve kalin, semilinar kapakgiklar deforme ve
komissurler yapisiktir. Subvalviler ve supravalviler seviyedeki darliklara daha az
siklikla rastlanir. Her Ug tip darlikta da darligin derecesine bagl olarak sag ventrikul
icinde ve darhdin proksimalinde basing artar ve sagd ventrikul hipertrofiye olur (1).
Pulmoner stenoz tani ve takibinde ekokardiyografi etkinligi ve guvenilirligi kabul
gormus bir yontemdir. Birgok ¢alisma Doppler ekokardiyografi de elde edilen veriler ile
kardiyak kateterizasyondaki direk olgimler arasinda c¢ok iyi korelasyon oldugunu
gOstermistir (51,52). Hayes ve arkadaslari (32), NHS-2 calismasinda valvuler PS’li
vakalarin yasam beklentisinin iyi ve normal populasyona yakin oldugunu
belitmiglerdir. Calismaya alinan hastalarda sadece bir hastada islem esnasinda
aritmiye bagli 6lim goérilmus olup bunun disinda herhangi bir majér komplikasyon ile

karsilagiimamistir (%0,6).

Ulkemizde de 1989 yilindan beri birgok pediatrik kardiyoloji merkezinde PBV
islemi uygulanmaktadir (109,110).

Rowland ve arkadaslarinin (71), 147 vaka ile yaptiklari ¢galismada 2 yasindan
buyuk ve pulmoner gradiyenti 50 mmHg'nin altindaki higbir hasta agir PS'ye
ilerlememistir. Drossner ve arkadalarinin (101), hafif PS'li 146 vakalik galismasinda da
107 vakanin tamamen dizeldigini gézlemislerdir. Calismamizda 148 hastadan PS'li 16
hastaya ikinci BPV uygulamasi yapilmis olup bunlarin 7 tanesi bir yas altindadir.
Drossner ve arkadaslarinin (101), 146 serilik calismasinda orta ve agir PS'ye ilerleyen
3 vaka da bir yas altindaydi. Rowland ve arkadaslarinin (57), yaptigi 147 vakalik
calismada agir PS’ye ilerleyen 15 vakanin 14' G bir yasin altindaydi. Bu 14 vakanin da
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10'u yenidogandi. Onceki ¢aligmalarda oldugu gibi bizim calismamizda da hastalarda

ikinci mudahele yag oranlari degerlendirildiginde diger galismalarla benzerdir.

Cerrahi mudahele edilen 4 hastanin iki tanesi ikinci girisim sonrasi diger ikisi de
Uguncu girisim sonrasi konsey karari ile cerrahi duzeltmeye verilmistir. Bunun disinda
RV-PA basing gradiyentlerinin zamanla yuksek oranda duzelme egiliminde oldugu
gorulmus, orta ve agir PS’li hastalarin gradientinde azalma olsa da tam duzelme (RV-

PA basing gradiyenti<40 mmHg) orani %74 (n=93) duzeylerinde saptanmigtir.

Drossner ve arkadaslari (101), 146 olguluk c¢alismada bizim g¢alismamiza

benzer olarak ilk bir yil icinde vakalarin belirgin bir dizelme gdsterdigini belirtmiglerdir.

Yenidoganlarda fizyolojik pulmoner hipertansiyon, pulmoner stenoz agirhgini
maskelemektedir. Bu fizyolojik degisiklik ilk bir yasta agir pulmoner stenoza ilerleyen
vakalarin diger yaslardan daha yuksek gorulmesine neden olmaktadir. Diger yandan;
dogumdan itibaren bir yasina kadar pulmoner kapak orifisi belirgin bir sekilde
genislemektedir. Bu genislemenin paralelinde hastalardaki sistolik basing farklari da
hizla azalmaktadir ve sonugta ilk bir yasta pulmoner stenozlu hastalar daha ylksek
oranda iyilesmektedir. Calismamizda 7 hastaya yenidogan (0-28 giin) ddneminde BPV
yapilmis olup sadece bir hasta ilk midahele sonrasi cerrahiye verilmistir. 43 hasta bir
yas altinda olup bu hastalarin 7 tanesine (%16,3) ikinci mudahele ihtiyaci olmus bir

hasta da cerrahiye devredilmigtir.

Hayes ve arkadaslari (32) yaptigi NHS-2 ¢alismasinda gradient <25 mmHg olan
hastalarin progresif seyretmedigini bu nedenle hastalarin takip sikhginin yilda bir kez
olabilecegini belirtmislerdir. Bizim galismamizda da BPV sonrasi 6zellikle gradient <25
mmHg olan hastalarda 6nemli progresyon olmadigi, takip sirasinda anlamli olarak
gradient farkinin azaldigi, yarisindan fazlasinin tam dizeldigi gézlenmistir. Rowland
ve arkadaslari (71), yaptigi calismada 4 yas altindaki, ortalama gardient farki 40
mmHg’nin altinda olan hafif PS'li hastalarin progresyon acgisindan ekokardiyografi ile
6-12 ayda bir incelenmesini, 2 yas altindaki hastalarin progresyon gosterme agisindan
daha riskli olmasi nedeniyle takiplerin daha sik yapilmasi gerektigini belirtmiglerdir.
Hayes ve arkadaslarinin (32) calismasinda gradient 25 mmHg’'nin altinda olanlarda
cerrahi veya balon valvuloplasti endikasyonu gorulmemis, hastalar medikal olarak

izlenmig, gradient >80 mmHg olanlarda cerrahi tedavi gerektigi belirtiimigtir. Bizim
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calismamizda da gradienti ortalama olarak >80mmHg olan 67 hastadan ilk uygulama
sonrasi yeterli dusls saglanamayanlarda ikinci balon uygulamasi yapilmig olup bir
hasta ilk uygulama sonrasi bir hasta ikinci uygulama sonrasi ve 2 hasta da uguncu
BPV uygulamasi sonrasi cerrahiye verilmistir. Bu nedenle cerrahi komplikasyonlar ve
zorluklari géz onune alindiginda ilk BPV sonrasi basing gradienti ihmli ylksek
hastalarda ikinci ve/veya Uguncu balon uygulanmasi yapilmasi cerrahiye gidecek olan
hasta sayisinin azalmasinda 6nemli olabilir. Tabiki bu bizim 6ngdérimiz olup bunun

icin daha birgcok ¢alismaya ihtiyag vardir.

infektif endokardit, glinimuizde yaygin olmayan bir komplikasyondur. Hayes ve
arkadaglarinin (32) yaptigi NHS-2 calismasinda herhangi bir 6lumcul komplikasyon
veya infektif endokardit gorilmemistir. Bizim calismamizda da hastalarimizin
hi¢birinde infektif endokardit'e rastlanilmadi. Bu da PS tanisi alan tim hastalarda

infektif endokardit riskinin disik oldugunu desteklemektedir.

Calismamizda eslik eden en sik kardiyak hastalik olarak PFO’nun 6ne ¢ikmasi
hastalarin gogunun 1 yas altinda tani almasina ve normal populasyonda PFO nun sik
gorulmesine baglanmistir. Calismamizda tani yasi ile PS siddeti arasinda anlamli bir
fark yoktu. Kritik PS yenidogan doneminde tani alan konjenital PS’ lerin 6nemli kismini
olusturur. Fakat PS olan ¢ocuklarin dnemli bir kismi asemptomatik olup, rutin muayene
esnasinda ufurim duyulmasi sebebiyle ileri tetkik edilerek tani almaktadir. Bu sayede
hafif PS’lerin gcogunlugu hayatin erken dénemlerinde tani alabilmektedirler. Bu da
beklenenin aksine tani yasi ile PS siddeti arasinda iliski olmamasini agiklamaktadir.

Bulgularimiz literaturt desteklemekteydi.

Pulmoner artere giris gticligunin yanisira kritik PS'li hastalarda PA'ye girdikten
sonra bile balonun kilavuz tel Uzerinden ilerletilerek pulmoner kapagi ge¢gmesi zorluk
olusturmaktadir. Bu guglugu ortadan kaldirmak icgin 6nerilen, bizim de her iki hastada
kullandigimiz, koroner anjiyoplasti kateterleri ile dnceden predilatasyon yapilmasidir
(85,102,103). Boylece tam dilatasyon igin kullanilacak daha buyulk ¢aplardaki balon
kateterlerin pulmoner kapaktan kolaylikla gegmesi saglanir. Bizimde 6 (%3,9)

hastamizda predilatasyon uygulanmistir.

Kritik PS' de pulmoner anulisten %20-30 daha fazla c¢apta balonlar
kullaniimaktadir (85,102,104,105). Kullanilan balonlarin diguk profilli ve ince govdeli
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olmasi tercih edilir. Sag ventrikil serbest duvarinin zedelenmesini engellemek igin kisa

balonlar onerilmektedir (104).

BPV’'de anulus c¢apina uygun ebatta balon kullanildiginda, sonuglarin tatmin
edici olmadig bildiriimektedir (107). Ring ve arkadaslarinin term yenidogan bebeklerde
yaptiklari ¢alismada pulmoner anulusun %30' u kadar genis c¢aptaki balonlarin
rahatlikla tolere edildigi, ancak % 50' yi astigi zaman sag ventrikll ¢ikis yolunda dikkate
deger kanamalarin gozlendigi ve bu alanlarin fibrosisle iyilestigi bildirilmektedir (108).
Loureiro ve arkadaglarinin (106) 2017 yilinda tek merkezli calismasinda; yenidogan
doneminde BPV vyapilan hastalarin 20 yillik orta ve uzun dénem sonuglarini
karsilastirmiglar ve balon cap / anulus cap orani ile pulmoner yetmezlik arasinda bir
korelasyon gosterememiglerdir. Calismamizda 139 hastanin BPV iseminde kullanilan
balonlarin ¢ap ve boylari tespit edildi. Balon ¢api ile anulus gapi oranlanarak pulmoner
yetmezlik acgisindan karsilastirma yapildi. Balon boyutu bilinen 7 hastanin anulus ¢api
bilinmediginden galisma digi tutuldu. Ek olarak 1993 ,1994 ve 1995 yillarinda kullanilan
balonlarin ¢apinin anulus ¢apindan daha dusuk oldugu, bu yizdende balon ¢ap /
anulus ¢ap oraninin 1’ in altinda oldugu goéruldi ve bu hastalarda calismaya dabhil
edilmedi. Bu yillarda kayitlarda kullanilan balon boyutlarinin hepsinin 10 x 30 mm
olmasi; malzeme temin sorunu, tek tip kateter kullanimi veya yanls kayit nedeni ile
kaydedilmis olabilecedi yorumlandi. BPV yapilan tim hastalarda hafifte olsa pulmoner
yetmezlik gortlmekteydi. Biz hastalarin birinci giin, birinci ay ve son yapilan EKO’
larindaki pulmoner yetmezlik dereceleri incelendiginde pulmoner yetmezlik
derecelerinde bir agirlasma ve ilerleme goértlmedi ve pulmoner yetmezlik ile balon

boyutu arasindaki iliskiyi degerlendirdigimizde anlamli bir sonuca ulasamadik.

Sag ventrikll serbest duvarinin zedelenmesini engellemek icin kisa balonlar
Onerilmektedir (104). Bizim calismamizda hastalarda kullanilan balon boylari ile
hastalarda olusan trikuspit kapak yetmezligi arasinda bir iligki olup olmadigini
degerlendirmek icin hastalarin balon boylari ile anulus ¢aplari oranlandi ve bu oran
BPV sonrasi trikUspit kapak yetmezligi gelisen hastalarin TY dereceleri ile
karsilastirildi. Hastalar triklspit yetmezlik derecelerine gore TY gelismeyen, hafif TY
gelisen, orta TY gelisen ve agir TY olan hastalar olarak gruplara ayrildi. Ek olarak TY
gelismeyen ve hafif TY olan hastalar (grup 1) ile orta ve agir TY olan hastalar (grup 2)
da ayr iki grup olarak tekrar gruplandirildi. Grup 1 ve grup 2 hastalarin balon boy /
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anulus cap karsilagtirmasinda anlamli fark olugsmasi Uzerine 6zgulligu ve duyarlihgi
en yuksek olan balon boy / anulus ¢ap degeri 0,27 cm/mm (6zgullik %81, duyarlilik
%51) olarak belirlendi. Buna goére 0,27 cm/mm degeri Uzerinde orta-agir TY gorulme
olasihg 0,27 cm/mm alti degerlere oranla daha ylUksek olarak belirlendi. Uzun dl¢uli

balonlarin trikispit corda tendinealarinda hasar yaratabilecegi 6ngdérulmustar.

6.SONUC

Yaklasik 26 yillik bir hasta taramasinin yapilmasi nedeni ile gcalismamiz literattrde bu
konuda yapilmis diger ¢calismalara gére daha genis bir zaman araligi kapsamaktadir.
Ozellikle BPV'den bir yil sonra takibi devam eden ve verilerine ulasabildigimiz 82 orta
ve agir pulmoner stenozlu hastamizin olmasi uzun sureli sonuglar agisindan ¢ok
degerlidir. Calismamiz diger calismalarla paralel dogrultuda orta ve agir PS’li
hastalarda, hastaligin siddetinin dizeltiimesi agisindan manipilasyonda ki zorluklara
ragmen BPV uygulamasinin cerrahiye en iyi alternatif olarak uygulanabilecegini
gOstermistir. Pulmoner valviler dilatasyon 6ngoérilenden daha az miktarda uygulansa
bile hayat kurtarici olmakta ve hastaya daha iyi sartlarda ve daha az riskle diger tedavi
secgeneklerinin uygulanmasina olanak saglamaktadir. Kullanilan balon c¢api ile
pulmoner yetmezlik arasinda bir baglanti bulunamamasina ragmen bu konuda daha
genis c¢apli calismalara yer verilmesi gerekmektedir. Balon boyunun kisa olmasi
hastalarda sonradan geligebilecek trikUspit kapak yetmezlik derecesi agisindan 6nem
arz etmekte olup bu konuda daha saglam degerlere ulasabilmek agisindan yeni
calismalara ihtiya¢ duyulmaktadir. Onemli olan hastaya en az zarar verecek sekilde
var olan patolojiyi duzeltebilecek dogru yontemin bulunmasidir. Bu konuda yapilmig
bircok calisma ve BPV isleminin uzun yillar boyunca kullaniimasinin; gerek dusuk
komplikasyon oranlari gerekse hastaligin siddetinin gerilemesinde ki olumlu etkileri
nedeni ile alternatifsiz bir tedavi segenegi oldugunu gozler 6nline sermistir. Fakat bu
tedavi segceneginin dogurmus oldugu bazi nadir yan etkiler ve komplikasyonlarinin da
en aza indirgenmesi igin daha bir¢gok ¢alismaya ihtiya¢g duyulmaktadir.
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Balon / Pulmoner Kapak Capi Orani

Balon boy/ Pulm. Kapak Capi Orani
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Basinc gradienti (PBV 6ncesi)
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(PG ve PY derecesi)

1.ay kontrol ECO (PG ve PY derecesi)

6-12. ay kontrol ECO (PG ve PY derecesi)
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Triklspit Yetmezlik (BPV sonrasi)

Ek hastalik:

CJ yok

Yogun bakima yatis/ izlem siiresi:

0 yok

Mekanik ventilasyonda kalma/ Surresi:

[ yok

2. Miidahele ihtiyaci :

O yok

3. Miidahele ihtiyaci :

D yok

E] var Tarih: ..cooeeee.
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