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GGiirriiflfl

Aort darl›¤› (AD) do¤umsal kalp hastal›klar›n›n %3
ile %6's›n› oluflturan önemli bir hastalanma ve ölüm
nedenidir (1). Darl›k %55 olguda kapak düzeyinde,
%29'unda kapaktan önce yani sol ventrikül ç›k›fl yolun-
da (subvalvüler), %11 olguda ise kapa¤›n üstündedir
(supravalvüler). Olgular›n %5'inde darl›k kapakla birlik-
te üst ve alt bölgesini de içerir. Valvüler AD; do¤umsal
AD'nin büyük bir k›sm›n› oluflturur ve daha çok aort ka-
pa¤›n›n iki yaprakç›kl› (biküspid) olmas›yla belirgindir.

Subvalvüler darl›klar ise tipik ve atipik flekillerde olabi-
lir. Titepe olanda diskret zar, fibromüsküler darl›k veya
tünel fleklindedir. Atipik fleklinde ise atriyo-ventriküler
kapaklara ait endokardiyal dokular rol alabilir ve bu du-
rum daha karmafl›kt›r. Supravalvüler darl›klarda da
aort d›fl› di¤er damar anomalileri s›kt›r (2).

Bu çal›flman›n amac› valvüler AD'ye göre daha sey-
rek görülen subvalvüler ve supravalvüler AD'li olgula-
r›m›z›n klinik, demografik ve ekokardiyografi ile de¤er-
lendirilen morfolojik özelliklerini gözden geçirmek ve
literatürde bildirilen di¤er serilerle karfl›laflt›rmakt›r (3).
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Özet 
AAmmaaçç::  Bu çal›flmada son üç y›lda Çocuk Kardiyoloji Bilim Dal›'nda kapak d›fl› aort darl›¤› tan›s› alan hastalar›n morfolojik ve klinik özel-
liklerinin belirlenmesi amaçlanm›flt›r. 
GGeerreeçç  vvee  YYöönntteemm:: Ocak 2003 ve Ocak 2006 tarihleri aras›nda kapak d›fl› aort darl›¤› tan›s› alan 32 çocuk olgu geriye dönük olarak
de¤erlendirildi. Tüm olgular›n transtorasik ekokardiyografileri yap›larak darl›¤a yol açan patoloji, darl›k derecesi, ek anomaliler, cer-
rahi gereksinimi ve sonuçlar› de¤erlendirilmeye al›nd›.
BBuullgguullaarr:: Çal›flmaya al›nan 32 hastan›n 20'sinde subvalvüler darl›k saptand›. Subvalvüler darl›k saptanan 13 erkek ve yedi k›z›n yafl
ortalamas› 11,2 ± 3,6 (4-17) y›l, tan› yafl› 6,2 ± 3,6 (0,4-13) y›ld›. Bu grup hastalar›n dopler ekokardiyografi de¤erlendirmesinde sol ven-
trikül ç›k›fl yolundan ölçülen tepe sistolik fark› 43,9 ± 27,6 idi. Supravalvüler darl›k tan›s› alan alt› erkek, alt› k›z toplam 12 olgunun yafl
ortalamas› 7,1 ± 5,3, tan› yafl› 4,1 ± 4,0 idi. Ekokardiyografik de¤erlendirmede supravalvüler aort darl›¤›na ait tepe sistolik bas›nç fark›
42,4 ± 8,9 mmHg ölçüldü. Bu hasta grubunda yedi olguda Williams Sendromu saptand›. 
ÇÇ››kkaarr››mmllaarr::  Kapak d›fl› aort darl›¤› kendine özgü morfolojik ve klinik farkl›l›klar›ndan dolay› dikkatle de¤erlendirilmeli ve yak›ndan
izlenmelidir. (Türk Ped Arfl 2007; 42: 13-6)
AAnnaahhttaarr  kkeelliimmeelleerr::  Kapak d›fl› aort darl›¤›, subvalvüler darl›k, supravalvüler darl›k

Summary
AAiimm::  We aimed to determine the morphological and clinical features of non-valvular aortic stenosis cases, who have attended our Pe-
diatric Cardiology Clinic for thelast three years.
MMaatteerriiaall  aanndd  MMeetthhoodd::  Thirty-two children with non-valvular aortic stenosis, who attended our clinic between January 2003 and 2006,
were retrospectively evaluated. Transthoracic echocardiography was conducted to all cases and the underlying pathology which re-
sulted in stenosis, the degree, the additional abnormalities, the surgical necessities and the results were taken into evaluation.
RReessuullttss:: Twenty in 32 cases had subvalvular aortic stenosis. They were 13 boys and seven girls and their mean age was 11.2 ± 3.6 ye-
ars, their mean age at the time of diagnosis was 6.2 ± 3.6 years. The peak systolic gradient, measured from the left ventricle outflow
tract was 43.9 ± 27.6 mmHg. Twelve cases had supravalvular aortic stenosis and six of them were boys. Their mean age, their age at
the time of diagnosis and peak systolic pressure gradient on echocardiography were 7.1 ± 5.3, 4.1 ± 4.0 years and 42.4 ± 8.9 mmHg,
respectively. Seven Williams syndrome cases were diagnosed among these patients.
CCoonncclluussiioonnss::  The patients with non-valvular aortic stenosis should be carefully evaluated for their specific morphological and clinical
differences and followed-up closely. (Turk Arch Ped 2007; 42: 13-6)
KKeeyy  wwoorrddss::  Non-valvular aortic stenosis, subvalvular, supravalvular

13



GGeerreeçç  vvee  YYöönntteemm  

Bu çal›flma ‹stanbul Üniversitesi, ‹stanbul T›p Fa-
kültesi, Çocuk Kardiyolojisi Bilim Dal›'na Ocak 2003-
Ocak 2006 tarihleri aras›nda baflvuran ve yap›lan kli-
nik ve ekokardiyografik de¤erlendirme sonucunda
supravalvüler veya subvalvüler aort darl›¤› tan›s› al-
m›fl olgular aras›nda geriye dönük olarak yap›lm›flt›r.
Bu çal›flmada yafllar› 1,5-17 y›l aras›nda olan 32 olgu
(19 erkek, 13 k›z) de¤erlendirildi. Tüm olgular›n trans-
torasik iki boyutlu (fiekil 1), M-mode ve dopler eko-
kardiyografileri yap›larak darl›¤a yol açan morfolojik
sebep, darl›k derecesi, ek anomaliler, cerrahi gereksi-
nim yüzdesi, sonuçlar›, demografik verileri, dismor-
folojik de¤erlendirmesi yap›lm›flt›r. Sonuçlar SPSS
program› ile de¤erlendirilmifl ve de¤erlendirmede ta-
n›mlay›c› istatistikler kullan›lm›flt›r.

BBuullgguullaarr

Toplam 32 olgu çal›flmaya al›nd›. Bunlar›n 20'sinde
subvalvüler, 12'sinde supravalvüler AD tan›s› konul-
du. Subvalvüler AD'li birinci grubun 13'ü erkek, ye-
di'si k›z idi. Yafl ortalamalar› 11,2 ± 3,6 (4-17) y›l, tan›
koyuldu¤unda yafllar› 6,2 ± 3,6 (0,4 - 13) y›l idi. Ekokar-
diyografik de¤erlendirmede darl›k bölgesinde ölçülen
tepe sistolik fark› 43,9 ± 27,6 mmHg (15-110 mmHg)
idi. Hastalar›n ikisinde hafif aort yetersizli¤i (AY), bi-
rinde ise ciddi AY saptand›. Subvalvüler darl›k göste-
ren 20 olgunun 16's› ola¤an tipte, dördü ise atipik ç›-
k›fl yolu darl›¤› yap›s›ndayd› (Tablo 1). Atipik olgular-
da darl›k nedenleri; ikisinde mitral kapa¤›n s›ra d›fl›
yap›flmas›, birinde triküspit kapakta yer alan doku eki-
nin ventrikül septal defekt (VSD) arac›l›¤›yla sol vent-
rikül ç›k›fl yoluna sarkmas›, bir olguda ise asimetrik
septal hipertrofi idi. Subvalvular AD olgular›nda efllik
eden kalp anomalileri s›ras›yla ikifler olguda mitral ye-
tersizlik (MY), VSD, valvüler AD iken birer olguda ise
mitral kapak prolapsusu (MVP), mitral darl›¤› (MD),
pulmoner darl›k (PD), atriyo-ventriküler septal defekt
(AVSD) ve biküspit aorta idi. Bu hastalar›n yedisi ame-
liyat edildi ve ikisine ameliyat öncesi anjiyografik de-
¤erlendirme yap›ld›. Cerrahi uygulanan iki olguda ge-
rekçe senkop ve güç harcanmas› ile meydana gelen
gö¤üs a¤r›s›yd›. Senkop geçiren hastan›n bas›nç fark›

40 mmHg iken ani ölüm riski nedeniyle cerrahiye ve-
rildi. Dört olgu darl›k fark› yüksek oldu¤undan, bir ol-
gu ise ciddi AY geliflti¤inden cerrahiye verildi. Ameli-
yat öncesi olgular›n tepe sistolik bas›nç fark› ortala-
mas› 59,6±14,9 mmHg iken cerrahi sonras› de¤erleri
31,4±14,5 mmHg'ya düfltü. Cerrahi sonras› dönemde
bir olguda enfektif endokardit geliflti ve uygun antibi-
yotik tedavisiyle kontrol alt›na al›nd›. Bir olgu ise cer-
rahi sonras› erken dönemde kaybedildi.

Olgular›m›z›n 12'sinde supravalvüler AD saptanm›fl-
t›r. Bunlar›n alt›s› erkek, alt›s› k›z, yafl ortalamalar› 
7,1 ± 5,3 (1,5-15) idi. Tan› konuldu¤unda yafllar› 
4,1 ± 4,0 (0,4-13) aras›ndayd›. Ekokardiyografik de¤er-
lendirmede darl›k bölgesinde ölçülen bas›nç fark› 
42,4 ± 18,9 mmHg (19-72 mmHg) idi. Bu hasta grubun-
da sadece bir olguda hafif AY saptand›. Efllik eden di¤er
patolojiler ise bir olguda MVP, biküspit aort, iki olgu MY
(%16,6), üç olguda valvüler AD (%25), dört olguda peri-
ferik PD (%33,3), yedi olguda Williams sendromuydu
(%58,3). Bir olgumuzda sendromik olmayan ailevi sup-
ravalvüler AD (Eisenberg tipi) tespit edildi. Olgular›m›-
z›n dördünde anjiyografi de¤erlendirmesi yap›ld› (fiekil
2). Supravalvüler AD'nin ameliyat s›ras›nda ölüm oran›-
n›n yüksekli¤i nedeniyle sadece bir olguda cerrahiye ka-
rar verildi. Ciddi AD saptanan (72 mmHg bas›nç fark›)
bu olguda cerrahi sonras› komplikasyon geliflmemifltir
ve bas›nç fark› 22 mmHg'ya düfltü. Erken ya da geç dö-
nemde hiçbir hasta grubunda ölüm oluflmad›. 

Tablo 1. Kapak d›fl› aort darl›klar› ve aort yetersizli¤i s›kl›¤›

Tipi Say› (n) Aort yetersizli¤i

Subvalvüler 20 3 (%15)

Diskret zar 12 (%60) 3 (%25)

Fibromüsküler 4 (%20) -

Tünel - -

Atipik 4 (%20) -

Supravalvüler* 12 1

*Tüm olgular diskret tip supravalvüler aort stenozundan oluflmaktad›r
fiekil 1. ‹ki boyutlu ekokardiyografide subaortik diskret zar görül-
mektedir
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TTaarrtt››flflmmaa

Aort darl›klar› aras›nda ikinci s›kl›kta bulunan sub-
valvüler AD, erkeklerde iki kat fazla görülmektedir. Bu
anomalinin tipik olanlar› subaortik diskret zar, fibro-
müsküler darl›k veya tünel fleklinde darl›kt›r. Atipik
flekilleri aksesuar mitral doku, aksesuar endokardiyal
yast›k dokusu ve anterolateral kas band› hipertrofi-
sinden oluflur. Subaortik AD olgular›n›n %71'ine di-
¤er kalp anomalileri efllik edebilir. Bu anomaliler
VSD, mitral kapak anomalileri, valvüler AD, AVSD,
patent duktus arteriyozus, hipertrofik kardiyomiyopa-
tidir (6-8). Horta ve ark. (9) taraf›ndan yap›lan buna
benzer bir çal›flmada subaortik AD ve VSD ile beraber
olan 36 olgunun %61'inde küçük VSD, %30,6's›nda
orta VSD, %8,4'ünde genifl VSD saptanm›flt›r. Bizim
VSD'li olgular›m›z›n her ikisinde de orta büyüklükte
defekt mevcuttu. Bu olgular›n ameliyat›nda; AD dü-
zeltilmesi ve VSD tamiri yap›lm›flt›r. Cohen ve ark.
(10) taraf›ndan yap›lan di¤er bir çal›flmada diskret su-
baortik darl›k ve mitral kapak anomalisi beraberli¤i-
nin s›kl›¤› araflt›r›lm›flt›r. Bu çal›flmada toplam 73 su-
baortik darl›k olgusunun 35'inde (%48) mitral kapak
anomalisi saptanm›flt›r. Merkezimizde iki olguda mit-
ral kapak patolojisi, bir olguda da triküspit kapakta
aksesuar doku vard›. 

Subaortik AD balon anjiyoplastiye uygun de¤ildir.
Tedavi gerektiren olgularda cerrahi uygulanmaktad›r.
Endikasyonlar›; hastada eforla gelen gö¤üs a¤r›s› ve
senkop olmas›, darl›k bas›nç fark›n›n 45 mmHg'n›n
üzerinde olmas›, AY olmas› ve cerrahi gerektiren ek
anomalilerin varl›¤›d›r. Hastalar›m›z›n ikisinde sen-
kop ve gö¤üs a¤r›s› olmas› nedeniyle, dört olgumuz-
da darl›k bas›nç fark›n›n yüksekli¤i ve bir olguda ise
ciddi AY geliflti¤i için cerrahiye verildi (11). 

Subvalvüler aort darl›¤›nda sol ventrikül ç›k›fl yo-
lundaki bas›nç fark› ve türbülan ak›m nedeniyle uzun
dönemde AY, enfektif endokardit ve kapak hasar› ola-
bilir (7). Subvalvüler AD'li hastalarda ölüm nedenleri
senkop, miyokard iskemisi, enfektif endokardit, disrit-
miler ve cerrahi komplikasyonlard›r (12). Olgular›m›z-
dan birine cerrahi sonras› geliflen tam atriyoventrikü-
ler blok nedeniyle geçici kalp pili tak›ld›, izleminde s›-
v› ve inotropik destek tedavisine yan›ts›z düflük debi-
li kalp yetersizli¤ine ba¤l› kaybedildi. Bir olgumuzda
ise ameliyat sonras› oluflan enfektif endokardit antibi-
yotik tedavisi ile düzeldi.

Supravalvüler AD; Williams sendromunun efllik
edebilece¤i, daha az rastlanan bir AD tipidir. Williams
sendromu d›fl›nda tek tük, ailevi olgular da vard›r.
Supravalvüler aort darl›¤› yap›sal olarak üç tipten
oluflur. Valsalva sinüslerin hemen üstünde yer alan
fibroz diyafram, kum saati tipi ve sinüs valsalvan›n
üzerinden bafllayan ve segmenter hipoplazi fleklinde
anonim arter ç›k›fl›na kadar devam eden supravalvü-
ler darl›k fleklinde görülebilir. Supravalvüler AD olgu-
lar›n›n yerleflim yeri koroner arterlerin ç›k›fl yerlerine
yak›n olabilir. Bu nedenle ameliyat öncesi dönemde
ve ameliyatta koroner iskemi geliflebilir. Olgular›n ya-
r›s›nda darl›k bölgesi aortik küspislerle iliflkilidir. Sup-
ravalvüler AD'de di¤er arterlerde de darl›klar›n görül-
me olas›l›¤› yüksektir (4). Ayr›ca ek kalp anomalileri
saptanabilir. Bizim hastalar›m›zda da; dört olguda pe-
riferik PD, üç olguda valvüler AD, birer olguda MVP,
biküspit aorta, minimal AY, MY saptand›. Bostan ve
ark. (13) taraf›ndan yap›lan bir çal›flmada supravalvü-
ler AD'li dokuz olgunun de¤erlendirmesinde ek ano-
mali olarak sekiz hastada MVP ve MY, dört hastada
hafif AY, iki hastada hafif periferik PD, iki olguda bi-
küspit aorta saptanm›flt›r. 

Supravalvüler AD'nin %20'si Williams sendromu
ile birlikte, %20'si ailevidir. Bizim yedi olgumuzda
Williams sendromu tespit edildi (%58,3). Bostan ve
ark. (13) serisinde de dokuz olgunun befli Williams
sendromu tan›s› alm›flt›r. Çal›flmam›zda Williams
sendromu oran›n›n literatüre göre yüksek saptan-
mas›, klini¤imizle dan›flmal› olarak çal›flan üçüncü
basamak Genetik Klini¤i'nden kardiyolojik de¤erlen-
dirme için gönderilen Williams sendromlu olgular›n
çoklu¤u nedeniyle olabilir. Williams sendromunda
zekâ gerili¤inin yan› s›ra yuvarlak yanaklar, kalk›k bu-

fiekil 2. Sol ventrikül yan durumunda çekilen anjiyografide, supra-
valval bölgede kum saati fleklinde daralma görülmektedir
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run, uzun filtrum, tipik bir yüz, ses k›s›kl›¤›, her düzey-
de PD ve supravalvüler AD vard›r. Olgular›m›zdan bi-
rinin babas› da supravalvuler AD nedeniyle ameliyat
olmufltur. Bu olguda dismorfik bulgu olmad›¤›ndan
ve ailevi geçifl oldu¤undan Eisenberg sendromu tan›-
s› koyulmufltur.

Supravalvüler AD'nin düzeltilmesinde cerrahi uy-
gulan›r. Subvalvüler AD gibi bu olgulardan da belirti
verenler ve bas›nç fark› 70 mmHg üzerinde olanlar
cerrahiye verilir. Ancak bu olgular›n ameliyattaki
ölüm oran› yerleflim yerinin verdi¤i güçlük (koroner
arter ç›k›fl›na yak›n) nedeniyle ve arter yap›s›nda
anormallik nedeniyle yüksektir. Ekokardiyografide
yüksek darl›k bas›nç fark› saptanan hastalar›n gerçek
bas›nç fark› anjiyografi ile hesaplanmaktad›r. Ayr›ca
Williams sendromlu olgularda periferik pulmoner hi-
poplazi ve darl›klar›n tespiti için de bu de¤erli tan›
yöntemine baflvurulur. Bu gerekçelerle olgular›m›z›n
dördünde anjiyografik de¤erlendirme yap›ld›. Bir ol-
guda ciddi periferik pulmoner hipoplazi, iki olguda
periferik PD, iki olguda da ciddi supravalvüler aort
darl›k bas›nç fark› saptand›. Supravalvüler AD'nin
cerrrahisindeki ölüm oran›n›n yüksekli¤i nedeniyle
sadece iki olguda ameliyat karar› verildi. Ciddi AD
saptanan (72 mmHg bas›nç fark›) bir olguda ameliyat
sonras› komplikasyon geliflmemifltir ve bas›nç fark›
22 mmHg'ya düflmüfltür. Di¤er hasta ise ailesinden
onay al›namad›¤›ndan ameliyat edilmedi. Supraval-
vuler AD'li olgular›m›zda erken ve geç dönemde
ölüm oluflmad›. 

Sonuç olarak kapak d›fl› aort darl›klar› nadir görül-
mekle birlikte efllik edebilecek anomaliler ve ölüm ris-
ki nedeniyle iyi bir flekilde de¤erlendirme, izlem ve
tedavi gerektirir. 
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