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Kapak digi aort darligi olgularinin degerlendirilmesi
Evaluation of non-valvular aortic stenosis cases

Kemal Nisli, Helen Bornaun, Naci Oner, Taner Yavuz, Rukiye Eker Omeroglu
Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Ozet

Amag: Bu calismada son ¢ yilda Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali'nda kapak disi aort darligi tanisi alan hastalarin morfolojik ve klinik 6zel-
liklerinin belirlenmesi amaglanmistir.

Gereg ve Yontem: Ocak 2003 ve Ocak 2006 tarihleri arasinda kapak disi aort darhidi tanisi alan 32 g¢ocuk olgu geriye doniik olarak
degerlendirildi. Tim olgularin transtorasik ekokardiyografileri yapilarak darliga yol acan patoloji, darlik derecesi, ek anomaliler, cer-
rahi gereksinimi ve sonuglari degerlendirilmeye alindi.

Bulgular: Calismaya alinan 32 hastanin 20'sinde subvalviiler darlik saptandi. Subvalviiler darlik saptanan 13 erkek ve yedi kizin yas
ortalamasi 11,2 = 3,6 (4-17) yil, tani yasi 6,2 + 3,6 (0,4-13) yildi. Bu grup hastalarin dopler ekokardiyografi degerlendirmesinde sol ven-
trikil ¢ikis yolundan dlgiilen tepe sistolik farki 43,9 + 27,6 idi. Supravalviiler darlik tanisi alan alti erkek, alti kiz toplam 12 olgunun yas
ortalamasi 7,1 = 5,3, tani yasi 4,1 + 4,0 idi. Ekokardiyografik degerlendirmede supravalviiler aort darlidina ait tepe sistolik basing farki
42,4 + 8,9 mmHg Olglildi. Bu hasta grubunda yedi olguda Williams Sendromu saptandi.

Cikarimlar: Kapak digi aort darligi kendine 6zgi morfolojik ve klinik farklihklarindan dolayi dikkatle degerlendirilmeli ve yakindan
izlenmelidir. (Ttrk Ped Ars 2007; 42: 13-6)

Anahtar kelimeler: Kapak disi aort darligi, subvalviiler darlk, supravalviiler darlik

Summary

Aim: 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.

Material and Method: 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.
Results: 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.

Conclusions: 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)
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Girig

Aort darligi (AD) dogumsal kalp hastaliklarinin %3
ile %6'sin1 olusturan dnemli bir hastalanma ve 6lim
nedenidir (1). Darlik %55 olguda kapak dlizeyinde,
%29'unda kapaktan 6nce yani sol ventrikiil ¢ikis yolun-
da (subvalviiler), %11 olguda ise kapagin Ustliindedir
(supravalviiler). Olgularin %5'inde darlik kapakla birlik-
te ust ve alt bolgesini de igerir. Valviler AD; dogumsal
AD'nin biyuk bir kismini olusturur ve daha ¢ok aort ka-
pagdinin iki yaprakgikh (bikispid) olmasiyla belirgindir.

Subvalviler darliklar ise tipik ve atipik sekillerde olabi-
lir. Titepe olanda diskret zar, fibromuskiler darlik veya
tinel seklindedir. Atipik seklinde ise atriyo-ventrikuler
kapaklara ait endokardiyal dokular rol alabilir ve bu du-
rum daha karmasiktir. Supravalviiler darliklarda da
aort digi diger damar anomalileri siktir (2).

Bu calismanin amaci valviiler AD'ye gore daha sey-
rek gorulen subvalviler ve supravalviler AD'li olgula-
rimizin klinik, demografik ve ekokardiyografi ile deger-
lendirilen morfolojik ozelliklerini gozden gecirmek ve
literaturde bildirilen diger serilerle karsilastirmaktir (3).
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Gere¢ ve Yontem

Bu calisma Istanbul Universitesi, Istanbul Tip Fa-
kiltesi, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali'na Ocak 2003-
Ocak 2006 tarihleri arasinda basvuran ve yapilan kli-
nik ve ekokardiyografik degerlendirme sonucunda
supravalviler veya subvalviler aort darhgi tanisi al-
mis olgular arasinda geriye dontk olarak yapilmistir.
Bu calismada yaslari 1,5-17 yil arasinda olan 32 olgu
(19 erkek, 13 kiz) degerlendirildi. TUm olgularin trans-
torasik iki boyutlu (Sekil 1), M-mode ve dopler eko-
kardiyografileri yapilarak darliga yol acan morfolojik
sebep, darlik derecesi, ek anomaliler, cerrahi gereksi-
nim ylizdesi, sonuglari, demografik verileri, dismor-
folojik degerlendirmesi yapilmistir. Sonucglar SPSS
programi ile degerlendirilmis ve dederlendirmede ta-
nimlayici istatistikler kullanilmisgtir.

Bulgular

Toplam 32 olgu ¢alismaya alindi. Bunlarin 20'sinde
subvalviiler, 12'sinde supravalviiler AD tanisi konul-
du. Subvalvuler AD'li birinci grubun 13'G erkek, ye-
di'si kiz idi. Yas ortalamalari 11,2 + 3,6 (4-17) yil, tani
koyuldugunda yaslari 6,2 = 3,6 (0,4 - 13) yil idi. Ekokar-
diyografik degerlendirmede darlik bolgesinde o6l¢lilen
tepe sistolik farki 43,9 = 27,6 mmHg (15-110 mmHg)
idi. Hastalarin ikisinde hafif aort yetersizligi (AY), bi-
rinde ise ciddi AY saptandi. Subvalviler darlk goste-
ren 20 olgunun 16'si olagan tipte, dordu ise atipik ¢i-
kis yolu darhgi yapisindaydi (Tablo 1). Atipik olgular-
da darlik nedenleri; ikisinde mitral kapagin sira disi
yapismasi, birinde trikispit kapakta yer alan doku eki-
nin ventrikll septal defekt (VSD) araciligiyla sol vent-
rikul ¢cikis yoluna sarkmasi, bir olguda ise asimetrik
septal hipertrofi idi. Subvalvular AD olgularinda eslik
eden kalp anomalileri sirasiyla ikiser olguda mitral ye-
tersizlik (MY), VSD, valviiler AD iken birer olguda ise
mitral kapak prolapsusu (MVP), mitral darhg (MD),
pulmoner darlik (PD), atriyo-ventrikiiler septal defekt
(AVSD) ve bikispit aorta idi. Bu hastalarin yedisi ame-
liyat edildi ve ikisine ameliyat dncesi anjiyografik de-
gerlendirme yapildi. Cerrahi uygulanan iki olguda ge-
rekce senkop ve glic harcanmasi ile meydana gelen
gogus agrisiydi. Senkop geciren hastanin basing farki

Tablo 1. Kapak disi aort darliklari ve aort yetersizligi sikligi

Tipi Sayi (n) Aort yetersizligi
Subvalviler 20 3 (%15)
Diskret zar 12 (%60) 3 (%25)
Fibromdiskdiler 4 (%20)
Tlinel -
Atipik 4 (%20)
Supravalvtiler* 12 1

*Tlm olgular diskret tip supravalviiler aort stenozundan olusmaktadir

40 mmHg iken ani 6lum riski nedeniyle cerrahiye ve-
rildi. Dort olgu darlik farki yiiksek oldugundan, bir ol-
gu ise ciddi AY gelistiginden cerrahiye verildi. Ameli-
yat oncesi olgularin tepe sistolik basing farki ortala-
masi 59,6+14,9 mmHg iken cerrahi sonrasi degerleri
31,4+14,5 mmHg'ya dustl. Cerrahi sonrasi donemde
bir olguda enfektif endokardit gelisti ve uygun antibi-
yotik tedavisiyle kontrol altina alindi. Bir olgu ise cer-
rahi sonrasi erken donemde kaybedildi.

Olgularimizin 12'sinde supravalviiler AD saptanmis-
tir. Bunlann altisi erkek, altisi kiz, yas ortalamalari
7,1 = 5,3 (1,5-15) idi. Tani konuldugunda yaslari
4,1 + 4,0 (0,4-13) arasindaydi. Ekokardiyografik deger-
lendirmede darlik bdlgesinde olglilen basing farki
42,4 + 18,9 mmHg (19-72 mmHg) idi. Bu hasta grubun-
da sadece bir olguda hafif AY saptandi. Eslik eden diger
patolojiler ise bir olguda MVP, bikispit aort, iki olgu MY
(%16,6), U¢ olguda valviler AD (%25), dort olguda peri-
ferik PD (%33,3), yedi olguda Williams sendromuydu
(%58,3). Bir olgumuzda sendromik olmayan ailevi sup-
ravalviler AD (Eisenberg tipi) tespit edildi. Olgularimi-
zin dordiinde anjiyografi degerlendirmesi yapildi (Sekil
2). Supravalviiler AD'nin ameliyat sirasinda 6lim orani-
nin yiksekligi nedeniyle sadece bir olguda cerrahiye ka-
rar verildi. Ciddi AD saptanan (72 mmHg basing farki)
bu olguda cerrahi sonrasi komplikasyon gelismemistir
ve basing farki 22 mmHg'ya disti. Erken ya da geg do-
nemde higbir hasta grubunda 6lim olugmadi.

Sekil 1. iki boyutlu ekokardiyografide subaortik diskret zar goriil-
mektedir
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Tartigma

Aort darliklari arasinda ikinci siklikta bulunan sub-
valvuler AD, erkeklerde iki kat fazla gortlmektedir. Bu
anomalinin tipik olanlari subaortik diskret zar, fibro-
muskuler darlik veya tunel seklinde darliktir. Atipik
sekilleri aksesuar mitral doku, aksesuar endokardiyal
yastik dokusu ve anterolateral kas bandi hipertrofi-
sinden olusur. Subaortik AD olgularinin %71'ine di-
ger kalp anomalileri eslik edebilir. Bu anomaliler
VSD, mitral kapak anomalileri, valviler AD, AVSD,
patent duktus arteriyozus, hipertrofik kardiyomiyopa-
tidir (6-8). Horta ve ark. (9) tarafindan yapilan buna
benzer bir galismada subaortik AD ve VSD ile beraber
olan 36 olgunun %61'inde kiicik VSD, %30,6'sinda
orta VSD, %8,4'inde genis VSD saptanmistir. Bizim
VSD'li olgularimizin her ikisinde de orta buyuklikte
defekt mevcuttu. Bu olgularin ameliyatinda; AD di-
zeltilmesi ve VSD tamiri yapilmistir. Cohen ve ark.
(10) tarafindan yapilan diger bir galismada diskret su-
baortik darlik ve mitral kapak anomalisi beraberligi-
nin sikhgr arastirilmistir. Bu ¢alismada toplam 73 su-
baortik darlik olgusunun 35'inde (%48) mitral kapak
anomalisi saptanmistir. Merkezimizde iki olguda mit-
ral kapak patolojisi, bir olguda da trikispit kapakta
aksesuar doku vardi.

Sekil 2. Sol ventrikiil yan durumunda cekilen anjiyografide, supra-
valval bélgede kum saati seklinde daralma gériilmektedir

Subaortik AD balon anjiyoplastiye uygun degildir.
Tedavi gerektiren olgularda cerrahi uygulanmaktadir.
Endikasyonlari; hastada eforla gelen goguis agrisi ve
senkop olmasi, darlik basing farkinin 45 mmHg'nin
Uzerinde olmasi, AY olmasi ve cerrahi gerektiren ek
anomalilerin varhgidir. Hastalarimizin ikisinde sen-
kop ve gogls agrisi olmasi nedeniyle, dort olgumuz-
da darlik basing farkinin yliksekligi ve bir olguda ise
ciddi AY gelistigi icin cerrahiye verildi (11).

Subvalviler aort darliginda sol ventrikil cikis yo-
lundaki basing farki ve tlirbilan akim nedeniyle uzun
donemde AY, enfektif endokardit ve kapak hasari ola-
bilir (7). Subvalviler AD'li hastalarda 6lim nedenleri
senkop, miyokard iskemisi, enfektif endokardit, disrit-
miler ve cerrahi komplikasyonlardir (12). Olgularimiz-
dan birine cerrahi sonrasi gelisen tam atriyoventriki-
ler blok nedeniyle gecici kalp pili takildi, izleminde si-
vI ve inotropik destek tedavisine yanitsiz diisiik debi-
li kalp yetersizligine bagl kaybedildi. Bir olgumuzda
ise ameliyat sonrasi olusan enfektif endokardit antibi-
yotik tedavisi ile diizeldi.

Supravalviler AD; Williams sendromunun eslik
edebilecegi, daha az rastlanan bir AD tipidir. Williams
sendromu disinda tek tuk, ailevi olgular da vardir.
Supravalviler aort darligi yapisal olarak Ug¢ tipten
olusur. Valsalva sinislerin hemen Ustinde yer alan
fibroz diyafram, kum saati tipi ve sinlis valsalvanin
Uzerinden baslayan ve segmenter hipoplazi seklinde
anonim arter cikisina kadar devam eden supravalvu-
ler darhik seklinde gorulebilir. Supravalviler AD olgu-
larinin yerlesim yeri koroner arterlerin cikis yerlerine
yakin olabilir. Bu nedenle ameliyat 6ncesi donemde
ve ameliyatta koroner iskemi gelisebilir. Olgularin ya-
risinda darlk boélgesi aortik kiispislerle iligkilidir. Sup-
ravalviler AD'de diger arterlerde de darliklarin gorl-
me olasiligi yuksektir (4). Ayrica ek kalp anomalileri
saptanabilir. Bizim hastalarimizda da; dort olguda pe-
riferik PD, Gi¢ olguda valviiler AD, birer olguda MVP,
biklspit aorta, minimal AY, MY saptandi. Bostan ve
ark. (13) tarafindan yapilan bir calismada supravalvi-
ler AD'li dokuz olgunun degerlendirmesinde ek ano-
mali olarak sekiz hastada MVP ve MY, dort hastada
hafif AY, iki hastada hafif periferik PD, iki olguda bi-
kuspit aorta saptanmistir.

Supravalviler 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 besi Williams
sendromu tanisi almistir. Calismamizda Williams
sendromu oraninin literatliire gore ylksek saptan-
masi, klinigimizle danismali olarak calisan Ug¢lncl
basamak Genetik Klinigi'nden kardiyolojik degerlen-
dirme icin gonderilen Williams sendromlu olgularin
coklugu nedeniyle olabilir. Williams sendromunda
zeka geriliginin yani sira yuvarlak yanaklar, kalkik bu-
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run, uzun filtrum, tipik bir ylz, ses kisikhdi, her diizey-
de PD ve supravalviler AD vardir. Olgularimizdan bi-
rinin babasi da supravalvuler AD nedeniyle ameliyat
olmustur. Bu olguda dismorfik bulgu olmadigindan
ve ailevi gecis oldugundan Eisenberg sendromu tani-
si koyulmustur.

Supravalviiler AD'nin dlizeltiimesinde cerrahi uy-
gulanir. Subvalviler AD gibi bu olgulardan da belirti
verenler ve basing farki 70 mmHg Uzerinde olanlar
cerrahiye verilir. Ancak bu olgularin ameliyattaki
olim orani yerlesim yerinin verdigi guclik (koroner
arter cikisina yakin) nedeniyle ve arter yapisinda
anormallik nedeniyle ylksektir. Ekokardiyografide
yuksek darlik basing farki saptanan hastalarin gercek
basing farki anjiyografi ile hesaplanmaktadir. Ayrica
Williams sendromlu olgularda periferik pulmoner hi-
poplazi ve darliklarin tespiti icin de bu degerli tani
yontemine basvurulur. Bu gerekcgelerle olgularimizin
dordiinde anjiyografik degerlendirme yapildi. Bir ol-
guda ciddi periferik pulmoner hipoplazi, iki olguda
periferik PD, iki olguda da ciddi supravalviiler aort
darlik basing farki saptandi. Supravalviiler AD'nin
cerrrahisindeki o6lim oraninin yliksekligi nedeniyle
sadece iki olguda ameliyat karari verildi. Ciddi AD
saptanan (72 mmHg basing farki) bir olguda ameliyat
sonrasl komplikasyon gelismemistir ve basing farki
22 mmHg'ya dusmustir. Diger hasta ise ailesinden
onay alinamadigindan ameliyat edilmedi. Supraval-
vuler AD'li olgularimizda erken ve ge¢ donemde
olum olugmadi.

Sonug olarak kapak digi aort darliklari nadir goril-
mekle birlikte eslik edebilecek anomaliler ve 6lum ris-
ki nedeniyle iyi bir sekilde degerlendirme, izlem ve
tedavi gerektirir.
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