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OZET

Pulmoner stenoz, sag ventrikil c¢ikis yolu ile periferik pulmoner
arterler arasinda, stenozla giden degisik seviyelerdeki darliklari igerir. En sik
obstriksiyon pulmoner kapak dizeyinde gergeklesir. Pulmoner stenoz tani
ve takibinde ekokardiyografi, etkinligi ve guvenilirligi kabul goérmuas bir
yontemdir. Bir¢cok calisma Doppler ekokardiyografi ile elde edilen veriler ile
kardiyak kateterizasyondaki direk oOlcumler arasinda ¢ok iyi korelasyon
oldugunu gostermigtir.

Pulmoner stenoz hafif, orta ve agir olmak (zere ¢ grupta
siniflandinlir. Pulmoner stenozlu hastalar gogu zaman asemptomatiktir ve
hastalik genellikle rutin muayene sirasinda duyulan Gfaram ile fark edilir.
Semptomatik olan hastalar ise; efor sirasinda ¢abuk yorulma, dispne ve hafif
siyanozdan, Kkalp vyetersizliginin goérulduglu genis bir klinik yelpazede
seyredebilirler. Pulmoner stenozlu cocuklarda buyume, gelisme ve dis
gorunus genellikle normaldir.

Hafif ve orta derecede pulmoner stenoz klinik olarak iyi tolere edilir.
Agir pulmoner stenozlu hastalara balon valviloplasti veya cerrahi tedavi
gerekebilir.

Calismamiza 2005-2010 yillari arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakultesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi ve Kliniginde, klinik ve Doppler
ekokardiyografi ile takip edilen pulmoner stenozlu 400 hasta dahil edildi.

Hafif pulmoner stenozlu hastalarin %40-50'sinde zamanla basing
farkinin azaldigi gézlendi. Orta derecede pulmoner stenozlu olgularin %11. 4
U agir pulmoner stenoza ilerledi. Pulmoner stenozlu vakalarin sistolik basing
farki ortalamalari tim gruplarda takip siresince disti. Ozellikle bir yas
altinda daha hizli iyilesme goraldi. Her ne kadar ilk bir yasta iyilesme oranlari
yuksek olsada, agir pulmoner stenoza ilerleyen vakalar ile bu donemde daha

sik karsilasildigindan, bir yas altindaki vakalarin ve orta derecede valviler
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pulmoner stenozu olan olgularin daha yakin takip edilmesi gerektigi

sonucuna varildi.

Anahtar kelimeler: Pulmoner stenoz, sag ventrikul ¢ikig yolu darlig,

ekokardiyografi.
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SUMMARY

Long Term Follow up Outcomes of Patients With Pulmonary Stenosis

Followed in the Pediatric Cardiology Department.

Pulmonary valve stenosis includes stenosis of different levels
between right ventricle outflow tract and the peripheral pulmonary arteries.
The obstruction is most commonly seen in the pulmonary valve. In diagnosis
and follow up of pulmonary stenosis patients, the efficacy and reliability of
echocardiography is widely accepted. Multipl studies have shown that
Doppler echocardiographic data highly correlates measurements made
through cardiac catheterization.

Pulmonary stenosis is classified into three groups; mild, moderate
and severe. Patients with pulmonary stenosis usually remain asymptomatic
and the disease is recognized with a murmur during regular examination.
Symptomatic cases represent with a variety of clinical findings ranging
between dyspnea-mild cyanosis during exercises and cardiac failure. Growth,
development and appearance of the children with pulmonary stenosis is
usually normal.

Mild and moderate pulmonary stenosis is clinically well tolerated. The
cases of severe pulmonary stenosis require balloon valvuloplasty or surgical
intervention.

In our study we have included 400 pulmonary stenosis patients
followed up between 2005 and 2010 in outpatient clinic of Uludag University
Faculty of Medicine, Division of Pediatric Cardiology with physical
examination and echocardiography.

In 40-50%o0f pulmonary stenosis patients the transvalvular gradient
seemed to be decreasing whereas 11.4%of moderate pulmonary stenosis
patients progressed to severe pulmonary stenosis. Systolic pressure gradient
found decreesing in all groups.

Complete recovery ratio of pulmonary stenosis decreases with age
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and it is highest in the first year of life. However as the cases progressing to
severe pulmonary stenosis also seen in this period of life, so mild pulmonary

stenosis during first year of life should be closely followed up.

Key words: Pulmonary stenosis, right ventricular outflow tract

obstruction, echocardiography.



GIRiS

Sag ventriktldeki kanin, pulmoner dolasima katilmasina engel olan
malformasyonlar, sag ventrikll ¢ikim yolu darliklari bashgi altinda toplanir.
Bu darliklar sag ventrikul ¢ikim yolundan distal pulmoner arterlere (PA) kadar
herhangi bir yerde tek basina ya da degisik seviyelerde birden fazla seviyede
olabilir. izole valvuler pulmoner stenoz (PS), sad ventrikil ¢ikim yolu
darliklarinin en sik gorulenidir. Subvalviler ve supravalviler seviyedeki
darliklara ise daha az siklikta rastlanir (1). PS tum konjenital kalp hastaliklari
icinde %7.6 oraninda goruldr (2).

Valvuler PS'de kapak vyaprakgiklari kalin, fibrotik, deforme ve
komissurler yapisiktir. Bu nedenle kapak sistolde tam olarak agilamaz ve sag
ventrikll sistolik basinci yUkselir. Sonugta sad ventrikul ile pulmoner arter
arasinda sistolik basing farki olusur. Basing farkinin artmasi hastalarda klinik
bulgularin olugsmasina neden olur. Girigsimsel bir tani ydntemi olmayan
ekokardiyografi ile darlik seviyesindeki basing farkini Olgerek darligin
derecesini saptamak mumkundur (3).

Genellikle hafif ve orta derecede valviler pulmoner stenoz Kklinik
olarak iyi tolere edilir. Daha agir valvuler pulmoner stenozlu hastalara balon
valvuloplasti (BVP) veya cerrahi tedavi gerekebilir. Hastalik dnceki yillarda
cerrahi valvotomi ile tedavi ediliyordu (4-6). Ancak 1982 yilinda Kan ve ark.
(7) ilk kez uygulamaya basladiklari perkitan pulmoner BVP sonrasinda, BVP
ilk tedavi seceneg@i olmustur. Yurt digsinda PS’nin dogal seyri ile ilgili bircok
calisma yapilmis olmakla birlikte Ulkemizde bu konu ile ilgili genis serili
calismalar kisithdir. Bu calismada merkezimizdeki PS’nin dogal seyri,
literatar verileri 1s1ginda tartigilarak irdelenmesi amacglanmistir. Tarkiye'de
yapilan arastirmalar igcinde en genis vaka serisine sahip olan c¢alismamiz

retrospektif olarak planlanmistir.



Genel Bilgiler

a) Semilunar kapaklarin anatomisi
Semilunar kapaklar aort ve pulmoner olmak Uzere iki adet olup kalpten

cikan arterlerin baslangicinda bulunur (Sekil-1). Mekanik subap vazifesi
goren bu kapaklarin acilip kapanmasi kan akimi ve basing sayesinde
gergeklesir. Bu ylizden semilunar kapaklarin chordae tendinea ve muskulus
papillares gibi ayarlayici mekanizmalari yoktur. Damar |Umenine igten
tutunan Ug¢ adet yuvarlak cebe (bazilari “kirlangi¢ yuvasina” benzetirler) bu
goruinumleri nedeni ile, semilunar denmesine neden olmustur. Her bir valvula
semilunarisin fiks kenari parabolik hat izler ve acik uclari birlegirler
(kommissurae valvularum semilunarium). Aralarinda kalan ug¢gen alanlar
fonksiyonel yuUk altinda olmayip, normal damar cidari yapisindadirlar.
Semilunar kapakgiklarin serbest kenari “coaptation alani” dayanikh ve
beyazimtrak kollejen lifler igerir. Bunlarin ortasinda sert, Ug¢genimsi
dagumcukler (noddli valvularum semilunarium veya morgagni nodulleri),
kapaklarin kapanmasi esnasinda merkezi kismi doldururlar. Bu durumda
sinus denilen ceplerin i¢i kan ile dolar, genisler ve birbirine temas ederler.
Sinuslarin parietal duvari damar cidarina gére daha incedir ve basing altinda
ventrikller bosluga dogru bombelesirler. Gerek aortanin gerekse trunkus
pulmonalisin lumen acgikligi dizglin daire bigiminde ve fibroelastik yapidadir.
Ug saglam halka bunlarin esneme vyetenedini sinirlar (basal ring,
ventriktloarterial ring, kommissural ring) (8, 9). Pulmoner kapak sag ventrikul
¢ikiminda infundibulum distalinde yer alir. PA basinci nisbeten dusik oldugu
icin daha ince ve zarif bir yapisi vardir. Ug adet yarim aysi kapakgik (valvula
semilunaris anterior, valvula semilunaris dextra, valvula semilunaris sinistra)

yetigkinlerde 45 derece sola donmus pozisyondadir (10, 11).



Ant. semilunar cusp

L. semilunar cusp

R. semilunar cusp

L. semilunar cusp
R. semilunar cusp

Post. semilunar cusp

Sekil-1: Pulmoner ve aort kapaklarinin anatomik yapisi (1).

b) Embriyoloji

Kalp gelisiminin ilk belirtisi Gguncu haftada endotelyal kordon giftinin
belirmesidir. Bu kordonlar kanalize olarak endotelyal kalp tuplerini
olustururlar. Bunlar daha sonra birleserek Gg¢unct haftanin sonlarinda tubuler
kalbi olustururlar. Bu tupln Uzerine zamanla bodumlar tesekkll eder.
Trunkus arteriozus bdlinmesini tamamlamak Uzereyken, semilunar
kapaklarin primordiyasi 9. haftada kuguk trabekulller seklinde belirir. Her

ciftten sirasiyla pulmoner ve aortik kanallar meydana gelir (Sekil-2).
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Sekil-2: Truncus pulmonalis, semilunar kapaklar ve aortanin gelisimi. A,
bulbus kordis ve truncus arteriosus kesiti. B, bulbus kordisin transvers kesiti.
C, oncekine benzer sekilde bulbar g¢ikintilarin birlesmis gérantisu. D, truncus
pulmonalis ve aorta kapaklariyla duvarlarinin olugsumu (2).

Embriyo 16 mm oldugunda baslayan bu stre¢ embriyo yaklasik 40
mm’ye ulastiginda tamamlanmis olur (12). Kardiyak septasyon sirasinda
trunkus arteriozusun iki endokard yastik¢igin birinden 6nde anterior pulmoner
kapakgik, arkada aorta ait non koroner kapakg¢igl olusturur. Diger
yastikgiktan PA’ nin iki posterior kaspi ile aortanin iki anterior ( koroner
kasplar ) kaspi meydana gelir (13,14). izole pulmoner darlik olusumundaki
kesin mekanizma halen bilinmemektedir. Bu konuda cgesitli gorusler vardir.
Keith ve ark. (15), bulbus cordisin distal kisminin gelisme bozuklugunun
kapak yapisinda anormallige yol agtigini éne strmasttr. More ve ark. (16) bu
teorinin konuyu izah etmekte yetersiz oldugunu, c¢unki bu asamada
ventrikiler septumun olugsumunu tamamladigini, pulmoner kapaklarin
gelisiminin tamamlanmasinin ise daha sonraki asamalarda oldugunu
soOylemiglerdir. Oka ve Angrist (17), pulmoner kapak darliginin yalnizca
embriyojenik gelismede bozukluk degdil gecirilmis fetal endokardit sonucu
olustugunu 6ne surmaglerdir. Bunlarin yani sira genetik faktorlerin de énemli
rol oynadigina dair bulgular mevcuttur. Valviler pulmoner stenoz yaninda
supravalviler ve pulmoner arter dallarinda darlik ile birliktelik gdsteren ¢ok
saylda somatik anormallikler de saptanmistir (18-20).

c) Pulmoner Stenozda Kapak Patolojisi

Kapagin patolojik anotomisine dayali siniflama Gikonyo ve ark. (21)
tarafindan yapilmig ve pulmoner kapak darligi (PK) 6 gruba ayriimigti.
Calismada 31 dogumsal pulmoner kapak darlikli hastanin otopsi serisi
incelenmigtir. Bu ¢alismada patolojik kapaklar morfolojik 6zelliklerine gore 6

gruba ayrilmistir :



Doming yapan PK %42

Unikomissural PK %16
iki yaprakgikli (bicusp) PK %10
Ug yaprakgikli (tricusp) PK %6
Hipoplastik pulmoner anulUs %6
Displastik PK %19

Doming yapan kapaklar: Valviler PS’nin en sik karsilasilan bu
formunda pulmoner trunkustan bakildiginda "rizgar hortumu" géranimune
sahip bu patolojik kapakta yaprakgiklarin ayrismasi belli degildir ve kapak
yaprakgiklarinin fuzyonu ile olusmustur. Koni ya da kubbe seklinde de
tanimlanan bu kapak arteriel trunkusa oturur. Kapagin orifisi nokta seklinde
olabilecegi gibi, birka¢ milimetreye kadar degisen boyutlarda olabilir.

Unikomissiiral PK: Kapak genis ve tek bir yaprakgiktan olusur.

iki yaprakgikh PK: Birbirine yapismis iki yaprakcik ve ik
kommissurden meydana gelir.

Ug yaprakgikh PK: Ug yaprakgik ve (ic kommisiirde mevcuttur ve bu
yapilarda degisik derecelerde yapisikliklar mevcuttur.

Hipoplastik pulmoner aniulis: Pulmoner kapaklar ve anlUs
hipoplazisi ile birlikte degisik derecelerde flzyon ve sertlesme mevcuttur.

Displastik PK: Belirgin olarak kalin ve fazla doku pargalarini iceren
Uc¢ yaprakgik yapisina sahiptir. AnulUs hipoplazisi belirgindir. Hipoplastik
pulmoner anullsteki kapaktan farkli olarak displastik pulmoner kapakta
pulmoner arter trunkusunda daralma ve sertlesme goérulir. Bu nedenle
hastalarin pulmoner arterlerinde diger patolojik kapaga sahip hastalardan
farkli olarak, poststenotik dilatasyon goérilmez.

d) Fizyopatoloji

Pulmoner stenozun ana fizyolojik etkisi; sag ventrikul ¢ikis yolundaki
darligin derecesiyle orantili olarak sag ventrikil basincinin artmasidir. Bu
durum da darhgin siddetine paralel olarak sag ventriktl hipertrofisi gelisir.
Hipertrofi iki sekilde gelisebilir. Hayvan deneylerinde de gosterildigi gibi, fetal
ve neonatal myokardin cevabi myokardial kapiller sayisindaki artisla beraber

myokard hucre hiperplazisi seklinde iken, eriskin myokardinda ise hipertrofi



seklindedir. Eriskin myokardinda kapiller artisi ve hiperplazi gorilmez (22).
Bu nedenle fetus ve yenidogan myokardi daha fazla intraventrikiler basing
olusturarak normal kalp debisini surdurebilir. Matur myokardda sag ventrikul
debisi, sag ventrikul hipertrofisi sonucu yukselen sag ventrikil basinci ile
surdaralar. Ancak darligin siddetinin artmasi durumunda sagd ventrikul
dilatasyonu baslar ve sonugta ventrikll yetersizligi gelisir. Agir pulmoner
stenozlu hastalarda gorulen trikispit kapak yetersizligi sag ventrikilin is
yukine ilave yuk c¢ikararak yetmezligi daha da artirir. Kalin ve kompliansi
olmayan sag ventriklll diyastolde doldurmak icin daha c¢ok kasilan sag
atriumda da zamanla hipertrofi meydana gelir. Triklspit yetmezligi uzun sire
devam eden hastalarda sag atrium dilatasyonu da gelisir.

Kalbin sag tarafinda goérulen patolojik degisikliklerden sag ventrikul
hipertrofisinde, 6zellikle infundibuler bdlgede hipertrofi daha belirgindir. Bu
durum ise pulmoner valvuler darlida ilaveten subvalviler darliga da yol acar
(23).

Ciddi darhigi olan hastalar, egzersizde stroke volumu artiramazlar ve
egzersiz cevabini karsilamak igin yalnizca kalp hizinda artis olur. Asir
tasikardik olan hastada hem diyastol slresi kisalacagindan hem de
hipertrofik sad ventrikllin oksijen ihtiyaci arttigindan myokard iskemisi
belirgin hale gelir. Ayni zamanda kompliansi azalmis olan sag ventrikil
nedeni ile de kardiyak output artirlamaz. Bu yluzden hastanin durumu daha
da kotllesir. Bu tur hastalarda miyokardiyal enfarktlis ve bunu takiben 6lim
bildirilmistir (24-26).

Displastik kapak yapisina sahip hastalar disinda, daralmis olan
kapaktan gecen jet akimin zamanla pulmoner arter duvarinda olusturdugu
etkiye bagll olarak pulmoner arterde poststenotik dilatasyon goruldr.
Poststenotik dilatasyon zamanla olustugu igin yenidogan déneminde
poststenotik dilatasyon gorilmez. Poststenotik dilatasyonun buyuklugu ile
stenozun derecesi arasinda iligki gosterilememistir (27, 28).

Klinik olarak sag ventrikll yetmezligi iki grup hastada goérular. Bunlar
kritik pulmoner darlikli yenidoganlar ve ge¢ tani konulmus agir pulmoner

stenozlu olgulardir. Sag ventrikul yetersizligi gelisen olgularda pulmoner kan



akimi azalmasina kargin istirahatte sistemik oksijenizasyon normaldir.
Egzersiz durumunda gerekli oksijenizasyon saglanamadigindan semptomlar
ortaya ¢ikar.

Siyanoz sag ventrikll yetersizligi sonucu sad atrium basinci sol
atrium basincini gectigi durumlarda goéralir. ASD'si bulunan veya foramen
ovalesi agilan hastalarda sagdan sola santa neden olarak siyanoz ortaya
cikar. Ayni zamanda progresif hipertrofi sonucu sag ventrikil kompliansinin
azalmasi sag atrium basincini artirarak bagslangigta iyi gériinen hastalarda
zaman icinde Kklinik koétilesme ile birlikte santral siyanozun da ortaya
¢lkmasina neden olur (1, 10).

intrauterin agir PS' si olan hastalarda, fetal sag ventrikil
outputundaki disUs ile beraber atriumlar arasinda normalden daha fazla
sagdan sola sant meydana gelir. Boylece daha az volum yUku altinda kalan
sag ventrikulin gelisimi yeterli olmaz. Beraberinde gelisen ileri derecede sag
ventrikil hipertrofisi de sag ventrikll kavitesinin kuguk kalmasina katkida
bulunur. Yenidogan déneminde siyanozun eslik ettigi bu durum, kritik PS
olarak adlandirilir. Bu hastalarda pulmoner dolagim duktus arteriozus yardimi
ile saglanir ve bu nedenle duktal acikligin devami hayati 6nem tasididi igin,
dogumdan sonra prostaglandin infuzyonuna ihtiya¢ gdsterirler (22). Bu
hastalar dogumda siyanotiktir ve sag ventrikll basinci sistemik basinca esit
yada vyuksektir. Hastalarda pulmoner darlik giderilse bile hipertrofisi
gerileyene ve sag ventrikul dolum hacmi yeterli seviyeye ulasana kadar, sag
atrium-sol atrium santinin devam etmesi nedeni ile siyanoz devam eder (1,
10).

Pulmoner Stenozlu Hastalarda Klinik Bulgular

PS hafif, orta ve agdir olmak Uzere Ug¢ grupta siniflandiriir. PS'li
hastalar cogu zaman asemptomatiktir ve hastalik genellikle rutin muayene
sirasinda duyulan Gfaram ile fark edilir. Semptomatik olan hastalar ise; efor
sirasinda ¢abuk yorulma, dispne ve hafif siyanozdan sag ventrikul
yetmezligine kadar genis bir klinik tabloda bulunabilirler. Agir PS'li cocuklarda

bile buyime, gelisme ve dis gorunis normaldir. PS agirligi Second Natural



History Study (NHS) de Doppler ile Olgllen zirve sistolik basinga gore
siniflandinimistir (29). Hastalarin klinik 6zellikleri hafif-Orta PS'si olanlar ve
agir PS'si olanlar olmak Uzere iki gruba ayrilmistir.

Hafif-Orta Derecede Pulmoner Stenoz: Hafif pulmoner stenoz
asemptomatiktir, orta dereceli pulmoner stenozda ise egzersizde dispne ve
¢abuk yorulma ortaya ¢ikabilir. Buylme ve gelisme normaldir.

Siyanoz hafif PS'li hastalarda goérulmezken, orta PS ve interatrial
santi olan hastalarda siyanoz gorulebilir (30). Siyanozun varlidi ile stenozun
agirligr arasinda bir paralellik olmadigi da unutulmamalidir. Juguler ven6z
nabiz normaldir ve kalp yetersizligi bulgulari yoktur. Nadiren tril palpe edilir ve
vuruda belirginlesme goralur. Tipik fizik muayene bulgusu, sol Ust parasternal
bdlgede sistolik ejeksiyon tarzinda tfurimdur (31, 32).

Orta-ileri duzeydeki pulmoner darliklarda stenotik ve kalin olan
kapagin sistol esnasinda, dome yaparken aniden agilmasina bagli pulmoner
odakta yuksek perdeli ejeksiyon sesi olan sistolik klik de duyulabilir (33).

PS'li hastalarda ikinci kalp sesinde ¢iflesme duyulur ve bu stenozun
derecesi ile dogru orantilidir. Bunun nedeni PS'ye baglh sistolde sag ventrikul
bosalmasinin gecikmesi ve sag ventrikilin ejeksiyon suresinin uzamasidir
(34).

Agir Pulmoner Stenoz: istirahat halinde sag ventrikil basincinin sol
ventrikll basincina esit ya da daha fazla olmasi ve transvalviler gradiyentin
80 mmHg'yl asmasi durumu agir PS olarak tanimlanir. Hastalar genellikle
semptomatik olmakla beraber %25'i asemptomatiktir (34). interatrial sant
olan hastalardaki santral siyanoz en énemli bulgudur (35). Toronto serisinde
agir PS'li hastalarin 2/3’'Unde sag-sol sant saptanmisken bu hastalarin
%15’inde belirgin siyanoz, %20’sinde de c¢omak parmak gorulmustar.
Cocukluk déneminde ciddi siyanoz ve ¢omak parmak beklenen bulgular
olmamakla beraber bunlarin sikhgi ilerleyen yasa paralel olarak artar. Sag-
sol interatrial santi olmayan duslUk kardiyak outputlu hastalarda hafif
derecede periferik siyanoz gorulebilir. Egzersizle birlikte siyanoz daha
belirgin hale gelir (36). Hemen her zaman sistolik tril pulmoner odakta palpe

edilir. Uflrim suprasternal, alt karotis ve parasternal bdlgeye yayilim



gOsterebilir. Bazi hastalarda trilin boyuna dogru yayilmasi nedeni ile aort
stenozu ile karigtirilabilir. Cok kuglk ¢ocuklarda ve dusuk kardiyak outputu
olan kalp vyetersizligi mevcut hastalarda trill palpe edilmeyebilir. Ayni
zamanda bu hastalarda pulmoner odakta stenoza ait Ufurim
duyulmayabilecegi gibi, ciddi trikispit yetersizligine bagli Gfirim 6n planda
olabilir. Displastik kapaga sahip hastalarda PS'li hastalar igin tipik olan klik
sesi duyulmayabilir. Agir PS'de ikinci kalp sesi duyulmaz (37, 38).

Agir PS'li hastalarda, orta derecede egzersiz sonrasi yorulma,
dispne, gogus agrisi ve senkop gorulebilir (39). Bu hastalarda ani 6lum
bildirilmistir (25, 26).

Elektrokardiyografi

Ekokardiyografinin rutin kullaniimadigr dénemlerde PS agirhgini
tesbit icin EKG sik kullaniimistir. Hafif PS'li 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 kuguktur. Sag ventrikulde ileti gecikmesine ise siklikla rastlanir.

Orta PS'li hastalarin %10'unda EKG normaldir. Sag aks deviasyonu
genellikle vardir. V1'de R/S orani genelde 4/1’ den fazladir ancak R dalgasi
tipik olarak 20’mm'den kuguktur. P dalgasi genellikle normaldir. T dalgasi sag
prekordiyallerde genellikle patolojiktir. Onemli sag eksen sapmasi, siklikla
150 derecenin ustindedir. Sag prekordiyallerde gR, Rs ya da yalnizca R
paterni gorulir ve R dalgasi 20 mm'den buyuktlir. R/S orani V6'da ters
donmustar, Agir PS’de V6’da bu oran 1'in altinda olabilir. (40, 41).

Pulmoner Stenozda Radyolojik Bulgular

Valvuler PS’nin en tipik radyolojik bulgusu pulmoner arterdeki
poststenotik dilatasyona bagli ana pulmoner arter genislemesi ve bunun
sonucunda pulmoner konusun belirginlesmesidir (1). Bu bulgu yaklasik %80-

90 oraninda gordlur. Displastik kapaklarda, kuguk bebeklerde ve rubella



sendromlu hastalarda goérilmez (42). Olgularin %50'sinde sag atriuma ait
golge belirginlegir. Kalbin apeksi yuvarlaklagir ve asagi dogru yonelir. Hafif
PS ve orta PS'si olanlarda kalp buyudkligd ve pulmoner damarlanma
normaldir. Sag ventrikul yetersizligi meydana gelen vakalarda; kardiomegali,
pulmoner damarlanmada azalma ve sag atrial gdlgede belirginlesme gorualur.
AQir yada kritik PS'si olan yenidodanlarda kardiyomegali mevcuttur. Belirgin
sag-sol santi bulunanlarda pulmoner damarlanma ileri derecede azalmistir
(10,42).

Ekokardiografi

iki boyutlu Ekokardiyografi : Sag ventrikiil boyut ve fonksiyonu ile
pulmoner kapak anatomisini gostermek icin yararli bir yontemdir (43).
Standart ve yuksek parasternal kisa eksen ile subkostal sagittal
pozisyonlarda kullanilir. Kapagin sistolde pulmoner artere dogru
kubbelesmesi (doming) ve ana pulmoner arterdeki poststenotik dilatasyon
kolayca gorulir. Subpulmonik bodlgedeki darlik gorulebilir. Displastik
pulmoner kapak tanisi da genellikle konulabilir (44,45).

Doppler Ekokardiografi: Doppler ekokardiyografi ile PS darligi
hakkinda 6nemli bilgiler elde edilir. PS’de kantitatif degerlendirme imkani
vardir. Bernoulli denklemi (P= 4V?) kullanilarak hesaplanir. Trikuspit
yetersizligi olan hastalarda ayni metotla sad ventrikul sistolik basinci da
hesaplanabilir. Elde edilen sonuca tahmini sag atrium basincini da eklemek
gerekir. Birgok calismadan elde edilen veriler, Doppler ekokardiyografi ile
kardiyak kateterizasyondaki dogrudan Olgimler arasinda ¢ok iyi korelasyon
oldugunu gostermistir (46, 47). Ancak Doppler ile elde edilen basing, kateter
ile elde edilen basingtan biraz daha yuUksektir. Renkli Doppler sayesinde
darlik bolgesinin olusturdugu hizl tirbilans akim gorilerek, sample volumin
akima paralel digusu saglanarak hesaplamanin dogrulugu artirilmistir (48).
Kateterizasyon sirasindaki hemodinamik durum ile ekokardiyografik inceleme
esnasindaki durum ayni stabilitede olmalidir. Bu nedenle huzursuz olan

cocuklar ekokardiyografik inceleme dncesi sakinlestirilmelidir.
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Kardiyak Kateterizasyon

Ekokardiyografinin yaygin kullanima girmesinden o6nce kesin tani,
ilave patolojilerin belirlenmesi ve basing gradiyenti dlgumu ile cerrahi girisim
oncesi yapilan kateterizasyonun, artik diyagnostik amagcli yapilma ihtiyaci
kalmamistir. Balon valvuloplastinin, PS'de ilk secenek olmasi ile, artik tedavi

amacli olarak yapiimaktadir.

Hemodinami

Kardiyak kateterizasyonun en oOnemli bulgusu sag ventrikil
basincinin sistemik arter basinci ile karsilastirlmasi ve pulmoner kapak
dizeyinde elde edilen basing gradiyentidir. Dinlenme halinde sag ventrikul
basincinin 30-35 mmHg ve pulmoner kapak diuzeyindeki gradiyentin 10-15
mmHg basincin altinda olmasi normal kabul edilir (49). Es zamanh alinan
basin¢g kayitlarinda erken sistolde, Sag ventriklil apeksi ile infundibuler
basinglar esit iken, ge¢ sistolde infundibuler bdlgenin proksimalinde basing
yuksek kalirken distalinde basing azalir. Ancak agir PS'si olanlarda ve sag
ventrikul yetersizliginde sag ventrikil end diyastolik basinci artar.

Kardiyak outputun nisbeten normal oldugu durumlarda, darligin
siddeti sag ventrikil basinci ve kapak gradiyenti dlgimune dayanir. Hafif
PS’de sag ventrikll basinci sistemik basincin %50'sinden daha az ve kapak
gradiyenti 35-40 mmHg'den daha kuguktur. Orta PS’de sag ventrikul basinci
sistemik basincin %75'inden az ve kapak gradiyenti ise 40 mmHg'dan
fazladir. Agir PS’ de ise sag ventrikil basinci sistemik basincin %75'inden
fazla ve kapak gradiyenti 70-80 mmHg'dan daha fazladir. Egzersiz sirasinda
artan ihtiyaci kargilamak icin ventrikil kontraksiyonu da artacagindan basing

gradiyenti artar (50).
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Anjiokardiografi

PS lokalizasyonu, darligin derecesi, pulmoner kapagin anatomisi ve
eslik eden lezyonlari gésterme acgisindan 6nemli bilgiler saglar. Pulmoner
darlik en iyi olarak sag ventirikilden yapilan anterioposterior ve lateral
ejeksiyonlarla belirlenir. Klasik pulmoner darlikta kapaklar kalin ve duzddr,
"doming" yapar, jet akim ve bunun neden oldugu poststenotik dilatasyon
gorulir. Sag ventrikil c¢ikis yolundaki kas hipertrofisine bagli olarak
infundibuler darlik gorilebilir. Sag ventrikul kavitesi genellikle normaldir.
Ancak agir valvuler PS'si olan yenidoganlarda sagd ventrikul kavitesi kuguk,
sistolik disfonksiyon gelisenlerde ise dilate oldugu gdrulir. Displastik
kapaklara ait tipik bulgular mevcuttur. Displastik kapaklarin anjiokardiografik
Ozelliklerini Koretzyk (51) ve Jeffrey (52) aciklamiglardir. Bu kapaklarin
yaprakgiklarinda belirgin fuzyon gorilmemekle beraber, ileri derecede kalin,
relatif olarak immobildir ve bu nedenle siklus boyunca kapak hareketelerinde
belirgin bir degdisiklik gorilmez. AnllUs hipoplaziktir ve bu hipoplazi genelde
proksimal ana pulmoner artere kadar uzanir. Ana pulmoner arterde

poststenotik dilatasyon gorilmez (1, 53).

Valviler Pulmoner Stenozun Dogal Seyri

Valvuler PS’de seyri ve prognozu belirleyen en énemli faktor darligin
derecesidir. Hastaligin hemodinamik ciddiyetinin degerlendiriimesinde
semptomatoloji guvenilir degildir. Stenozun ciddiyetini gosteren en iyi ve
noninvaziv yontem Doppler ekokardiyografidir. Kardiyak kateterizasyon
ancak girisim gerektirdigi dusunulen hastalarda uygulanir.

Hafif Pulmoner Stenoz: Bu grupta sag ventrikll gradiyentinin 40
mmHg'nin altinda oldugu ve sag ventrikul basinci sistemik basincin %50'den
az oldugu hastalari kapsar. Hafif valviler PS selim bir durumdur ve tedavi
gerektirmez. Krabill ve ark.’nin (54) yaptigi calismada hafif valviler PS'li
hastalarda olum goralmemigtir. Hafif valviler PS'li hastalarin egzersize

hemodinamik cevaplari normaldir (55). Baska bir ¢alismada baslangictaki
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ekokardiyografik zirve gradiyenti 40 mmHg’ nin altinda olan 261 hastanin 4-8
yillik izlem suresi sonucunda yalnizca 3 hastada gradiyentin 60 mmHg'nin
ustiine c¢iktigr saptanmistir (56). Ancak yenidogan déneminde tanisi konulan
hafif PS'li hastalarin %29'unun orta-agir dereceye ilerdigi goértulmas ve
bunlarinda yarisina balon valvuloplasti yapilmistir (57). Bu durumun nedeni
yenidoganlardaki fizyolojik pulmoner hipertansiyonun PS agirhdini
maskelemesinden kaynaklandigi dusUnulmustir. Yapilan bir bagka
calismada bazi hastalarda vyasla birlikte pulmoner kapak orifisinin
blyUmesine bagdli olarak darligin azaldigi gosterilmistir (58).

Orta Derecede Pulmoner Stenoz: Bu grupta sag ventrikdl
gradiyentinin 40-79 mmHg'nin arasinda oldugu ve sag ventrikdl basincinin
sistemik basincin %75 den az olan hastalari kapsar. Orta derece PS'li
hastalarin klinik gidisati ve prognozu tartismalidir. Yapilan galismalar bebek
ve cocuklardaki orta derecedeki darligin zamanla ilerledigini gostermigtir (59,
60). Lange ve ark. (61) yaptigi 2-12 yilik izlemde baslangigtaki sistolik
gradiyenti 50 mmHg'nin Uzerinde olan bebek ve c¢ocuklarda pulmoner
gradiyentin zamanla arttigini bildirmislerdir. NHS-2 c¢alismasinda gradiyenti
50-79 mmHg olan hastalarin takibinde, hastalarin %77’sine girisim
gerektirdigi bildirilmistir (29). Bu bulgular gradiyenti 50 mmHg’yi asan
hastalarin  tedavisini  geciktirmenin  hi¢bir  avantajinin  olmadigini
dusundurmustir (37). Bu grupta bulunan ve asemptomatik olan hastalarda
yapilan egzersiz testlerinde, 6zellikle erigkin yasa yakin hastalarda egzersize
subnormal kardiyak output cevabi ve anormal sag ventrikil end diyastolik
basin¢ artisi seklinde anormal cevap gortlmustir. Bu durum uzun sire
devam eden orta valvuler PS’'nin ventrikilin hem sistolik hem de diastolik
fonksiyonlarini bozdugunu dusundirmustir (62). Bu nedenle bu hastalarda
balon valviloplasti gibi etkinligi yuksek, riski dusik uygulamalardan
kacinilmamaldir (37).

Agir Pulmoner Stenoz: Bu grupta sag ventrikil gradiyentinin 80
mmHg'nin Uzerinde oldugu ve sag ventrikil basincinin sistemik basincin
%75'den daha fazla oldugu hastalari kapsar. Bu ¢ocuklarda zaman iginde

darligin ciddiyetinde artis gorulir. Cocuklarda ve erigkinlerde yapilan
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calismalarda, istirahat ve egzersiz halinde daha duslk kardiyak indeks ve
daha yuksek end diyastolik basing bulunmustur (54). Valvotomi sonrasinda
gocuklarda ve geng¢ hastalarda kardiyak indeks ve end diyastolik basingta
dizelme saptanirken yetiskin hastalarda gelisen miyokardiyal fibrozis sonucu
kalici degisiklikler nedeni ile bu dizelmenin olmadigi saptanmistir (62, 63).
Bu nedenle gocuklarda myokardiyal kalici hasar meydana gelmeden dnce
hasta bekletiimeksizin stenoz giderilmelidir. Cocuklarda asiri efor olmaksizin
ani olum bildirilmistir (26, 64, 65). Basin¢ gradiyenti 80 mmHg'nin Uzerindeki
klguk cocuklarin %50'sinde siyanoz mevcuttur. Hipoksik hecmenin olmasi
kotu prognostik faktordar (65). PS’ de infektif endokardit nadir olmasina
karsin infektif endokardit proflaksisi uygulanmalidir (29, 66).

izole Valvuler Pulmoner Stenoz Tedavisi

Hafif valvliler PS'li cocuklarda girisimsel tedaviye gerek yoktur. Bir
yada iki yil ara ile bir kez muayene, EKG ve ekokardiyografik izlemi yeterlidir.
Egzersiz ve fiziksel aktivite kisittamasina gerek yoktur. Enfektif endokardit
proflaksisi yapilmalidir (67).

Orta derecedeki PS'li asemptomatik vakalarda tedavi tartismalidir.
Ancak semptomatik ise mutlaka tedavi edilmelidir. Uzun donem sag ventrikul
hipertrofisinin ilerleyen yillarda fonksiyonel yetersizlige yol agmasi nedeni ile
balon valviloplasti bu tir hastalar igin dusunulebilir. Doppler gradiyenti 50
mmHg'nin altinda olan hastalar ise izlenmelidir. Tedavi uygulanmayan
hastalar hastaligin progresyonu agisindan yilda iki kez degerlendiriimesi
gerekir. Bu hastalarda mutlaka infektif endokardit proflaksisi uygulanmalidir
(1, 37).

Agir pulmoner valviler stenozlu asemptomatik hastalar da elektif
olarak kardiyak kateterizasyon ve balon valvuloplasti yapiimahdir.
Semptomatik yenidogan ve sut ¢ocuklarinda acil girisim gereklidir. Agir
valviler PS'li yenidoganlarda pulmoner dolasimi devam ettirmek igin
prostoglandin inflzyonu baglanmalidir. Apne agisindan iyi takip edilmeli ve

gerektiginde entibasyon uygulanmalidir. Hasta stabil olduktan sonra en kisa
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surede balon valvlloplasti uygulanmalidir. PGE1 inflzyonuna girisim
sirasinda ve sonrasinda devam edilmelidir. Hastanin klinik durumu pulse
oksimetre saturasyonlarinin seyrine goére, yeterli pulmoner dolagim
saglandigindan emin olunana kadar, duktal agiklik temin edilmelidir. Ayrica
duktusa "stent" uygulamasi ya da B-T sant tedaviye eklenebilir. Bu tir
hastalarda klinik gidisat ve prognoz balon valviloplasti dncesi klinik duruma,
sag ventrikil buyukligu ve fonksiyonuna, triklspit ve pulmoner kapak
yetersizliginin derecesine baglidir. Kritik pulmoner kapak darligi olan
yenidoganlarda balon valvuloplasti 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. infektif

endokardit proflaksisi yapiimalidir.

Pulmoner Balon Valviiloplasti

Erigkinlerde koroner ve periferik arterlere 1976 yilindan beri
uygulanmaktadir. 1980 yilinda Rumbo ve Kan (7) konjenital PS'si olan bir
kopekte ilk basarili pulmoner valvuloplastiyi uygulamiglardir. Kan ve ark. (68),
1982 yilinda 8 yasinda asemptomatik PS'li bir ¢gocukta ilk basarili pulmoner
balon valvuloplastiyi uygulamigtir. Bu basaridan sonra, pulmoner balon
valvulolasti, PS tedavisinde hasta yasina ve kapak yapisina bakilmaksizin ilk
tedavi segenegi olmustur.

Displastik kapaklarda uygulanan balon valviloplasti basarisinin da
tatminkar dizeyde oldugu bildiriimigtir. Bu tlr kapaklarda pulmoner arterdeki
darlik nedeni ile kapak acilsa bile dilatasyon basarisiz olabilir (69-71).

Balon valvuloplastinin sonugclarini degerlendiren ilk genis kapsamli
calisma Stanger ve ark. (72) tarafindan 1990 yilinda yayinlanmistir. %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 gosterilmigtir.
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Pulmoner balon valviloplastinin komplikasyon oranlari dusukttr. Bu
konudaki en genis arastirma 784 vakalik "Valvuloplasty and Angioplasty of
Congenital Anomalies Registry Investigators (VACA Registry)" de pulmoner
balon valviloplastinin akut komplikasyonlari olarak 5 major (%0,6) ve 11
mindr (%1,34) komplikasyon bildirilmistir. Major komplikasyonlar; 2 6lim
(%0,2), tamponad olusturan bir kalp perforasyonu ve 2 ciddi trikispit kapak
hasaridir. Kaybedilen iki vakadan birisi yenidogan olup vaskuler yirtiima
sonucu kaybedilirken digeri 12 aylik bebek anulis laserasyonu sonucu
kaybedilmistir. Min6r komplikasyonlar femoral vendz tromboz ve femoral ven
yirtiimasi, morfin sedasyonuna bagli kisa sureli solunum arresti, aritmi ve
supheli pulmoner kapak avulsiyonu. Mortalite ve ciddi komplikasyonlarin
daha ¢ok yenidogan déoneminde oldugu goérilmustir. Yenidoganlarda olum
disindaki major komplikasyon orani %10 iken, mortalite yaklasik %3 gorulir
(1). Diger akut komplikasyonlar ise gegcici bradikardi, hipotansiyon, kanama,
gegici veya kalici kalp blogu, sag dal blogu, kalp durmasi, gegici QT
uzamasil, papiller kas ve trikispit kapak rapturl, endokardit, ciddi infundibuler
obstruksiyon, serebrovaskuler olaylar, konvilsiyon ve suur kaybi olarak
bildirilmistir (69). Uzun dénem komplikasyonlar ise femoral ven oklizyonu,

pulmoner kapak yetersizligi ve restenozdur.

Cerrahi Tedavi

Pulmoner balon valviloplasti 6ncesi PS tedavisi cerrahi olarak
yapiliyordu. PS’ de ilk basarili cerrahi girisim 1948 yilinda Sellors ve Brock
uygulamiglardir. Brock'un oénculigunde 1960'1 yillarda ise derin hipotermi
altinda pulmoner arter yoluyla valvulotomi yapilmaya baslanmis ve
transarteriyel valvotomi ile ilgili daha basarili sonuglar yayinlanmigtir. Daha
sonraki donemlerde bu islemler kendi adiyla anilarak, agik Brock ve kapali
Brock olarak adlandinimistir (73-75). Varko (76), 1951 yilinda inflow
okllzyonu ile birlikte "blind" pulmoner valvotomi teknigini kullanmistir.

Cerrahi valvotominin obstruksiyonun giderilmesi acisindan uzun

donemde sonuglari oldukga iyidir ve restenoz da oldukga nadir gorulir.
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Cerrahi sonrasi 10 yillik donemde hastalarin %96'sinda ikinci bir girisim
gerekmemektedir (29). Cerrahi valvotomi sonrasi pulmoner yetersizlik %57-
%90 oranlarinda bildirilmistir.  Ekokardiyografik takiplerde pulmoner
yetersizligin %28 oraninda orta-6nemli derecede oldugu goésterilmistir (56,
77, 78). Cocuk ve erigkinde cerrahi mortalite daha duasuktir. Cesitli klinik
calismalarinda mortalite %3-4 civarinda bulunmustur. Mortalite yenidogan
doéneminde daha yuksektir (79-81).
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GEREG VE YONTEM

2005-2010 tarihleri arasinda Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi’nde izlenen

veya yatarak tedavi gormus olan pulmoner stenoz tanisi almis 400 gocuk

hastanin dosyalari argivden istenerek klinik ve demografik 6zellikleri

degerlendirildi. Calisma Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Arastirmalar
Etik Kurulu’'nda onaylandiktan sonra baslatildi (09 Haziran 2009 / 2009-

11/96).

Dosyalarda asagidaki veriler incelendi;

1.
2.

© N o g &

10.
11.

12.

13.

Hastalarin tani yasi,

Etiyolojisi,

Tani anindaki sad ventrikul sistolik gradiyenti (RVSG) ve
ejeksiyon fraksiyonu (EF),

Kontrollerde RVSG ve EF,

Eslik eden sag ventrikul disfonksiyonu (RVDF)

Eslik eden sag ventrikdl hipertrofisi (RVHT)

Tani aninda / izlemde poststenotik dilatasyon varhgi

Eslik eden mitral yetmezlik (MY), aort yetmezIigi (AY), pulmoner
yetmezlik (PY), trikispit yetmezlik (TY)

Tani aninda eglik eden bagka kardiyak hastaliklar

Tani aninda / izlemde semptom

Uygulanan girisimsel islemler (Kateter anjiyografi, Balon
valvuloplasti, valvilotomi, komissurotomi, konduit replasmant)
Tani aninda pulmoner stenozu olanlarin progresyonu veya
regresyonu,

Stenozun derecesine gore endokardit sikligi

Calismamizda sag ventrikul sistolik gradiyenti 10-40 mmHg olan

hastalar hafif PS, 40-80 mmHg olan hastalar orta PS ve 80 mmHg’'den

blyuk olan hastalar agir PS olarak siniflandirildi.

Calismamizin istatistiksel analizleri SPSS istatistiksel analiz paket

programinda yapildi. Calismada p<0.05 anlamli olarak kabul edildi.
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BULGULAR

Calismaya 2005-2010 yillar arasinda pulmoner stenoz tanisi almis
400 gocuk hasta alindi. Tani aninda 307 hasta (%76.8) hafif PS, 44 hasta
(%11) orta PS ve 49 hasta (%12.2) agir PS idi (Tablo-1).

Calismaya alinan 400 hastanin 209 tanesi (%52.2) erkek ve 191
tanesi (%47.8) kizdi. Tani aninda hafif PS olanlarin 146 tanesi (%47.6) kiz,
161 tanesi (%52.4) erkekdi. Tanida orta PS olanlarin 20 tanesi (%45.5)
erkek, 24 tanesi (%54.5) kizdi. Tanida agir PS olanlarin 28 tanesi (%57.1)
erkek, 21 tanesi (%42.9) kizdi. Tani anindaki PS giddeti ile cinsiyet arasinda
istatiksel olarak anlamli bir iligki saptanmadi (p>0.05) (Tablo-2).

Calismaya alinan hastalarin PS tipine gore sikliklari incelendiginde;
346 hastada (%86.5) valviler PS, 29 hastada (%7.2) subvalviler PS ve 4
tanesinde (%1) supravalvuler PS saptandi. Ayrica 20 hastada (%5) valvuler
ve supravalvuler PS, bir hastada (%0.25) valviler ve subvalviler PS
birlikteligi vardi. (Tablo-3).

TUm hastalarin yas ortalamasi 14.06£27.77 ay idi (yas arahgi 1 gin
ile 18 yil arasi). Hafif PS olan hastalarin ortalama tani yasi 13.41+£26.35 ay,
orta PS olan hastalarin ortalama tani yagi 5.76£32.53 ay ve agir PS olanlarin
ortalama tani yasi 4.43+5.50 ay olarak bulundu (Tablo-1). Kruskal Wallis testi
ile bakilan p degeri 0.47 idi. Tani yasi ile PS giddeti arasinda anlamli bir fark
yoktu.

Calismaya alinan PS’ li hastalarin 45 tanesinde (%11.2) PFO, 41
tanesinde (%10.2) opere VSD, 37 tanesinde (%9.2) sekundum ASD, 35
tanesinde (%8.8) hafif AS saptanirken, 179 tanesinde (%44.8) eslik eden
baska bir kardiyak hastalik yoktu. Tablo-4, ¢alismaya alinan hastalarimizda

PS’ ye eslik eden kardiyak hastaliklari ve sikliklarini gostermektedir.
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Tablo-1: PS siddetine gore gorulme sikligi ve ortalama tani yaslari.

PS siddeti Siklik n (%) Ortalama tani yasi (ay)
Hafif PS 307 (76.8) 13.41+£26.35
Orta PS 44 (11) 5.76+32.53
Agir PS 49 (12.2) 4.43+5.50
Toplam 400 (100) 14.06+27.77
PS: pulmoner stenoz.
Tablo-2: Cinsiyete gore PS siddetinin sikligi.
PS siddet Erkek Kiz
n (%) n (%)

Hafif PS 161 (52.4) 146 (47.6)
Orta PS 20 (45.5) 24 (54.5)
Agir PS 28 (57.1) 21 (42.9)
Toplam 209 (52.2) 191 (47.8)
PS: pulmoner stenoz
Tablo-3: Hastalarin PS tipine gore sikliklari.
PS Tipi Siklik

n (%)
Valvuler PS 346 (86.5)
Subvalviler PS 29 (7.3)
Supravalvuler PS 4 (1)
Valvdler + supravalvuler PS 20 (5)
Valvler + subvalviler PS 1(0.25)

PS: pulmoner stenoz
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Tablo-4: Calismaya alinan pulmoner stenozlu hastalarimizda goérulen ek

kardiyak hastaliklar.

Eslik eden kardiyak hastalik Hasta sayisi (%)
Yok 179 (44.8)
Patent foramen ovale 45 (11.2)
Opere VSD 41 (10.2)
Sekundum ASD 37 (9.2)
Hafif AS 35 (8.8)
Ventrikller septal defekt 34 (8.5)
Mitral valv prolapsusu 16 (4)
IAS anevrizmasi 6 (1.5)
Opere ASD 5(1.2)
BikUspit Aorta 2 (0.5)

Hafif PS’ lerin %86.3’Unde (n:265), orta PS’ lerin %88.6 (n:39), agir
PS’ lerin %95.8'inde (n:47) TY vardi. Agir PS ile hafif PS arasinda TY
gorilme agisindan istatiksel olarak anlamli fark varken (p:0.014), diger

gruplar arasinda fark yoktu (Tablo-5).

Tablo-5: Tani aninda PS siddeti ile TY iligkisi.

TY olmayan TY olan Toplam
Hafif PS 42(%13.7) 265(%86.3) 307
Orta PS 5(%11.4) 39(%88.6) 44
Agir PS 2(%4.1) 47(%95.8) 49
Toplam 49(%12.2) 351(%87.8) 400

PS: pulmoner stenoz, TY: Trikuspit yetmezligi
Hastalarimizin %79.5’i (n:318) muayene sirasinda ufurim duyularak

ileri tetkik amaciyla Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi'ne sevk edilen hastalardan

olugmaktaydi. Tablo-6’da hastalarimizin basvuru sikayetleri gosterilmistir.
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Tablo-6: Pulmoner stenozlu hastalarin tani aninda basvuru sikayetleri.

Basvuru anindaki sikayeti Hasta sayisi (%)
Sikayeti yok 28 (7)
Uftram 318 (79.5)
Morarma 26 (6.5)
Cabuk yorulma 18 (4.5)
Takipne 7 (1.8)
Carpinti 3 (0.8)

Tablo-7: Pulmoner stenozlu hastalarin tani aninda basvuru sikayetleri ile PS

siddeti arasindaki iligki.

PS siddeti Cabuk Takipne Carpint Sikayeti Toplam
Morarma
yorulma yok
Hafif PS 16(5.2) 10(3.2) 3(0.9) 3(0.9) 275(89.8) 307
Orta PS 6(13.6) 6(13.6) 2(4.5) 0 30(68.3) 44
Agir PS 4(8.1) 2(4) 2(4) 0 41(83.9) 49
Toplam 26 18 7 3 346 400

Hastalarimizin tani anindaki basvuru yakinmalari ile PS siddeti
arasindaki iliskiye bakildiginda; semptomatik olanlarda en sik sikayet tum
gruplar arasinda fark olmaksizin morarmaydi (n:26 - %6.5). Orta PS’li
hastalarin morarma yakinmasindan sonra, ¢abuk yorulma (%13.6) ve takipne
(%4.5) oldugu goruldi. Agir PS’ |i hastalarin, %8.1’inde morarma, %4’ inde
¢abuk yorulma, %4’Unde takipne oldugu goéruldi. Agir PS’li hastalarin
basvuru aninda semptomatik olmamasi hastalarin yenidogan déneminde
daha siklikla bir yas altinda olmasina baglandi.

Hastalarimizin hafif PS olanlarin %4.2 (n:13), Orta PS olanlarin
%47.7 (n:21) ve agir PS olanlarin %61.7’sinde (n:30) sag ventrikdl hipertrofisi
saptandi. Hafif PS ile orta PS ve agir PS olan hastalar arasinda sag ventrikul
hipertrofisi gelisimi agisindan istatiksel olarak anlamli fark bulundu (p<0.001).
bagvuru anindaki geligimi

Hastalarin poststenotik  dilatasyon

acisindan incelendiginde hafif PS olanlarda %12.7 (n:39), orta PS olanlarda
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%54.5 (n:24), agir PS olanlarin %57.1’inde (n:28) saptandi. Agir ve orta PS’ li
olan hastalarin poststenotik dilatasyon gelisimi agisindan incelendiginde hafif
PS ile karsilastirildiginda istatiksel olarak anlamli fark bulundu (p<0.001).

Calismaya alinan hastalardan %85.5’ i (n:342) darlik hafif oldugu igin
medikal olarak izlenmis olup, herhangi bir tedavi almamiglardir. Hastalarin
%7’ sine (n:28, hepsi valvuler PS) furosemid ve digital ile, %4.8 (n:19, hepsi
valvuler PS ) furosemid, kaptopril ve digital ile destek tedavi verilmigtir.

Calismaya alinan hastalardan %81.5'i (n:326) darlik hafif oldugu igin
medikal olarak izlenmis olup, girisimsel bir islem uygulanmamigtir. Hastalarin
%18.5’ ine ( n:74 ) kateter anjiyografi yapilmistir.

Hastalar PS agirligina goére uygulanan tedavi incelendiginde;

1. Hafif PS’ lilerden 304 tanesi (%99) medikal izlenmig, 3 tanesine
(%1) bir kez BVP uygulanmistir.

2. Orta PS’ lilerden 22 tanesi (%50) medikal izlenmig, 19 tanesine
(%43.2) bir kez BVP, 3 tanesine (%6.8) iki kez BVP uygulanmistir.

3. Agir PS’ lilerden, 33 tanesi (%67.3) bir kez BVP, 16 tanesine
(%33.7) iki kez BVP uygulanmigtir.

Hafif PS ve orta PS ile agir PS arasinda BVP uygulanmasi agisindan
anlamli fark varken (p<0.001), hafif PS ve orta PS arasinda BVP
uygulanmasi agisindan anlamli fark saptanmamistir.

Calismaya alinan hastalarin %77.5’i (n:310) girisim yapilmadan
izlenmisg, %22.5'ine (n:74) girisimsel islem uygulanmis. Girisimsel islem
uygulanan 74 hastanin 17 tanesine en az bir veya iki kez valvuloplasti
uygulanmis ancak tam dizelme saglanamamasi nedeniyle cerrahi islem
uygulanmigtir. Bu hastalarin %4’ Gne valvulotomi (n:16, hepsi valvuler PS),
sadece bir hastaya displastik kapak rezeksiyonu uygulanmigtir.

Calismaya alinan 400 cocuk hastadan 18 tanesinde (%4.5) PS’nin
siddetinde ilerleme gdzlendi. Bu hastalar valviler PS’ si olan hastalardi. 14
hasta hafif PS’ den orta PS’ye, 4 hasta da orta PS’ den agir PS’ ye ilerledi.

Ortalama 48.21+ 40.86 ay takip edilen 400 vakadan 121 (%30.25)’i
tamamen (basing <15 mmHg) dizeldi. Hafif PS ‘li 307 hastanin takibinde 140
(%45.6)'nin darlik derecesi degismedi, 117 (%38.1) vaka tamamen duizeldi,
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14(%4.5) vaka ise orta PS’ye ilerledi. Orta PS’li 44 vakanin 3 ‘G tamamen
dizeldi, 31’i hafif PS’ye geriledi. Orta PS’li 4 hastanin agir PS’ye ilerledigi
goraldi. Bu vakalardan ikisi yenidogan, biri 1-5 ay arasinda, digeri de 1
yasinda olan grupta yer almaktaydi. Agir PS’li 49 vakanin 2’si tamamen
dizeldi, 47 hasta hafif PS’ye geriledi. Takiplerde agir PS’ ye ilerleyen
hastalarin timane BVP yapildi (Tablo-8).

Tablo-8: PS’li vakalarin ilk ve son sistolik basing farki olgimlerinin

karsilastiriimasi.

Son 6lgiim Ik 8lglim
10-20 mmHg 21-39 mmHg 40-79 mmHg >80 mmHg Toplam

<10 mmHg 78 39 3 2 122
10-20 mmHg 48 92 21 26 187
21-39 mmHg 10 26 10 21 66
40-79 mmHg 10 4 6 0 21
>80 mmHg 0 0 4 0 4
Toplam 146 161 44 49 400

Hastalarin 309’unda (%77.25) PS’nin siddetinde gerileme gdzlendi.
Bu hastalarin 122 tanesinde (%30.5) PS’nin tamamen duzeldigi goruldu.
Hafif PS olan hastalarin %45.6 (n:140), orta PS olanlarin %77.2’sinde (n:34),
agir PS olan hastalarin hepsinde (n:49) hastaligin siddetinde gerileme
go6zlendi. Hafif PS ve orta PS’'de, agir PS’ye gore gerileme agisindan anlamli
fark bulundu (p<0.001) (Sekil-3) .
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Sekil-3: Hastalarin pulmoner stenoz tipine regresyonunun karsilastirilmasi.

Tam vakalarin ilk sistolik basing farki ortalamasi 35.82 mmHg, son
sistolik basing farki ortalamasi 19.09 mmHg bulundu. ilk Doppler
ekokardiyografik dlcimlerinde sistolik basing farki yuksek olan (orta- agir PS)
gruplarin takibinde yillik ortalama basinglarinin daha fazla dustugu goéruldu
(p< 0.001) (Tablo-9).

Tablo-9: Vakalarin ilk ve son sistolik basing farki ortalamalarinin

karsilastiriimasi.

Vaka Sayisi ilk dlgiim ortalamasi Son d6lgum ortalamasi
Hafif PS (307) 23.45 mmHg 16.73 mmHg
Orta PS (44) 58.20 mmHg 25.52 mmHg
Agir PS (49) 93.02 mmHg 24.52 mmHg
Toplam (400) 35,82 mm/Hg 19.09 mm/Hg

Hastalarin yas grubuna goére tanidaki sistolik basing farki
ortalamalarina bakildi. Calismamizda tum yas gruplarint g6z Onune

aldigimizda, hastanin yasi arttikga dizelme oranlarinin azaldigi saptanmistir.
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iIk ve son odlgimler arasindaki yillik sistolik basing fark ortalamasindaki
azalma, bir yas altindaki ¢ocuklar da ylksek, daha sonraki yilllarda ise bu
oran belirgin bir sekilde dusuktir. Yine galismamizda bu bulguyu destekler
bicimde tamamen dizelen hastalarin sayisi yenidogan déneminden itibaren

ilerleyen yasla birlikte hizla azalmigtir (Tablo-10).

Tablo-10: Vakalarin yas gruplari ile tanidaki Doppler ekokardiyografik

basing olgimleri.

Yas ik 8lguim
10-20 21-39 40-79 >80 Toplam
mm/Hg mm/Hg mm/Hg mm/Hg
0-29gun 45 25 17 10 97
1-5 ay 52 58 10 17 137
6-12 ay 20 30 8 13 71
13 ay-5 yas 26 31 6 7 70
6-10 yas 5 6 2 2 15
>11 yas 1 8 1 0 10
Toplam 149 158 44 49 400

Yenidogan dénemindeki 97 hastanin 70’i hafif PS, 17’si orta PS, 10’u
agir PS’li hastadan olugsmaktaydi. Hastalarin takiplerinde PS’li 34 hasta
tamamen duzeldi. Hafif PS’li 70 hastadan 33’Unin tamamen duzeldigi, 2
hastanin orta PS’ye, 2 hastanin agir PS’ye ilerledigi, 33 hastanin izleminde
gradient farkinin degismeden kaldigi goéruldu. Orta PS’li 17 yenidogan
hastanin biri tamamen duzeldi, 12’'si hafif PS’ye geriledi ve higbir hastada
agir PS’ye ilerleme gorilmedi. Agir PS’li 10 hastanin tamaminin hafif PS’ye

geriledigi fakat hi¢birinde tam dizelme olmadigi goruldu (Tablo-11, Sekil-4).
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Sekil-4: Yenidogan hastalarin pulmoner stenoz tipine regresyonunun
karsilastiriimasi.

Tablo-11: Yenidogdan PS'li vakalarin ilk ve son sistolik basing farklarinin

karsilastiriimasi.

ik élgtim
Son 6lgim 10-20 21-39 40-79 >80 Toplam
mmHg mmHg mmHg mmHg

<10 26 7 1 0 34
10-20 mmHg 17 14 12 7 50
21-39 mmHg 1 1 4 3 9
40-79 mmHg 0 2 0 0 2
>80 mmHg 1 1 0 0 2
Toplam 45 25 17 10 97
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TARTISMA VE SONUG

Pulmoner stenoz, sag ventrikil ¢ikis yolu ile periferik pulmoner
arterler arasinda, stenozla giden degisik seviyelerdeki darliklari igerir. En sik
obstriiksiyon pulmoner kapak diizeyinde gerceklesir. izole valviiler pulmoner
stenoz, sag ventrikil ¢ikim yolu darliklarinin en sik gorulenidir. Valvuler
pulmoner stenozda kapak kalin, fibrotik, semilinar kapakgiklar deforme ve
komissurler yapisiktir. Subvalviler ve supravalviler seviyedeki darliklara
daha az siklikla rastlanir. Her Gg¢ tip darlikta da darligin derecesine bagli
olarak sag ventrikll iginde ve darligin proksimalinde basin¢ artar ve sag
ventrikul hipertrofiye olur (3).

PS tani ve takibinde ekokardiyografi etkinligi ve guvenilirligi kabul
goérmus bir yontemdir. Birgok ¢alisma Doppler ekokardiyografi ile elde edilen
veriler ile kardiyak kateterizasyondaki direk olgimler arasinda ¢ok iyi
korelasyon oldugunu gostermistir (46, 47).

Calismaya alinan hastalarin PS tipine gore sikliklari incelendiginde;
346 hastada (%86.5) valvller PS, 29 hastada (%7.3) subvalviler PS ve 4
tanesinde (%1) supravalvuler PS saptandi. Ayrica 20 hastada (%5) valvuler
ve supravalvuler PS birlikteligi vardi. Bu bulgular klasik bilgilerle uyumlu idi.

Calismamizda ortalama 48.21+ 40.86 ay takip edilen 0-18 yas
arasindaki 400 olgumuzda 6lum gorulmemigtir. Hayes ve ark. (29), NHS-2
¢alismasinda PS'li vakalarin yasam beklentisinin iyi ve normal populasyona
yakin oldugunu belirtmislerdir.

Darlik derecesine goére gruplandirdiimizda, hafif derecedeki
vakalarin %40.7'si, orta derecede ki vakalarin %88.6'sI ve agir derecedeki
vakalarin %87.8'sinde darlik derecesi azaldi. Hayes ve ark. (29), yaptiklari
464 vakalik calismada basinci <25 mmHg altinda olan hastalarin iyi seyirli
oldugu belirtiimigtir. Levine ve ark. (42), 267 vakalilk ¢alismalarinda hafif
dlzeydeki vakalar bizim caligmamiza benzer olarak agir PS'ye ilerlememigtir.
Rowland ve ark. (57), 147 vaka ile yaptiklari ¢alismada 2 yasindan buyuk ve
pulmoner gradiyenti 50 mmHg'nin altindaki hi¢cbir hasta agir PS'ye
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ilerlememistir. Drossner ve ark. (82), hafif PS'li 146 vakalik ¢alismada 107
vakanin tamamen duzeldigini gézlemislerdir. Calismamizda PS'li hastalarin
zamanla yuksek oranda diuzelme egiliminde oldugu goériimus, hafif ve orta
derecede darligi bulunan olgularin yariya yakininda iyi yonde gidis
izlenmigtir. Hafif derecede darligi olan hastalarin yaridan fazlasinda tam
dizelme oldugu gézlenmistir.

Hafif derecede darligi olan hastalarin son gradient ortalamalari ile
orta ve agir PS’li hastalarin gradienti karsilastirildiginda hafif PS’li hastalarin
gradient ortalamasinin daha dusuk oldugu, tam dizelme oranin daha yuksek
oldugu gorulmustar. Buna karsin orta ve agir PS’li hastalarin gradientinde
azalma olsa da tam duzelme orani daha dusuk saptanmistir. Hayes ve ark.
(29) yaptigi NHS-2 galismasinda da hafif PS’li hastalarin tam dizelme oranin
daha yuksek oldugu, orta ve agir PS’li hastalarin gradient farkinda daha
belirgin disme olsa da tam duzelmenin daha az oldugu gdsterilmigtir.

Calismamizda hastalarin 18 tanesinde (%4.5) PS’nin siddetinde
ilerleme gozlendi, bu hastalar valvuler PS’ si olan hastalardi. Hafif derecede
darhkli vakalarin %1.3' U, orta derecede darlikli vakalarin %11.4'inde darlik
derecesinde ilerleme goruldl. Drossner ve ark. (82) yaptiklari 146 vakalik
calismada hafif valvliler darlikh 3 vaka orta ve agir PS'ye ilerlemistir.
Rowland ve ark. (57), 147 vaka ile yaptiklari ¢alismada bir yasin altindaki
hafif PS'li vakalardan 4'G agir PS' ye ilerlemistir. Hayes ve ark. (29), yaptigi
NHS-2 calismasinda ise orta derecede valviler stenozlu 34 hasta medikal
tedavi ile takip edilmis ve bir yillik takibinde 26 (%76,5) hastanin agir PS'ye
ilerleyip valvotomi yapildigi bildirilmistir. Bizim yaptigimiz ¢alismada darlik
derecesindeki ilerleme tum gruplarda daha dugsuk orandadir. Agir PS'ye
ilerleyen 5 vakamizdan 2’si orta derecede 3’'U hafif derecede stenozlu
gruptadir. Hayes ve ark. (29) agir PS' ye ilerleyen vakalarin daha ¢ok orta
derecedeki valviler pulmoner stenozlu hastalardan olustugunu belirtmiglerdir,
bizim g¢alismamizda da agir PS’ ye ilerleyen hasta oranlari daha ¢ok orta
derecede PS olan hastalardi.

AQir pulmoner stenoza ilerleyen 5 vakamizdan 2'si 6 aydan kuguktu.

Bunlardan biri yenidogandi. Drossner ve ark. (82), 146 serilik calismada orta
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ve agir PS'ye ilerleyen 3 vaka da bir yas altindaydi. Rowland ve ark. (57),
yaptigl 147 vakalik calismada agir PS’ye ilerleyen 15 vakanin 14' O bir yasin
altindaydi. Bu 14 vakanin da 10'u yenidogandi. Onceki ¢alismalarda oldugu
gibi bizim ¢alismamizda da agir PS'ye ilerleyen hastalar daha ¢ok yenidogan
ve bir yas alti vakalardan olusmustur. Calismamizda yenidogan donemindeki
hastalarin ¢odu hafif PS’li olsa da, orta ve agir PS’li olgularin tanidaki
gradient ortalamalari bir yasindan blyuk hastalardan daha yuksek oldugu
gorulmus. Orta ve agir PS’li yenidogan olgularin izleminde en son dl¢ulen
gardient ortalamalari daha disuk saptanmisg, dizelme oraninin daha yuksek
oldugu gorulmastir. Drossner ve ark. (82), 146 serilik calismada bizim
calismamiza benzer olarak ilk bir yil iginde vakalarin belirgin bir dizelme
gosterdigini belirtmiglerdir.

Calismamiz gosterdi ki; bir yasin altindaki hastalarda, gerek iyi
gerekse de kotu yonde Klinik gidis oranlari yuksektir. Yenidoganlarda
fizyolojik pulmoner hipertansiyon, PS agirhgini maskelemektedir, dolayisi ile
hastalarin takibinde fizyolojik hipertansiyonun iyilesmesi ile birlikte, pulmoner
stenozun gercek derecesi ortaya ¢ikmaktadir. Bu fizyolojik degisiklik ilk bir
yasta agir pulmoner stenoza ilerleyen vakalarin diger yaslardan daha yuksek
olmasinin nedenini agiklamaktadir. Diger yandan; dogumdan itibaren bir
yasina kadar pulmoner kapak orifisi belirgin bir sekilde genislemektedir. Bu
genigslemenin paralelinde hastalardaki sistolik basing farklari da hizla
azalmaktadir ve sonugta ilk bir yasta pulmoner stenozlu hastalar daha
yuksek oranda iyilesmektedir.

Hayes ve ark. (29) yaptigi NHS-2 calismasinda gradient <25 mmHg
olan hastalarin progresif seyretmedigini bu nedenle hastalarin takip sikliginin
yilda bir kez olabilecegdini belirtmislerdir. Bizim g¢alismamizda da 6zellikle 2
yas Uzerinde gradient <25 mmHg olan hastalarda 6nemli progresyon
olmadigi, takip sirasinda anlamli olarak gradient farkinin azaldigi, yarisindan
fazlasinin tam dizeldigi gozlenmistir.

Rowland ve ark. (66), yaptigi ¢alismada 4 yas altindaki, ortalama
gardient farki 40 mmHg’nin altinda olan hafif PS'li hastalarin progresyon

acisindan ekokardiyografi ile 6-12 ayda bir incelenmesini, 2 yas altindaki
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hastalarin progresyon godsterme acisindan daha riskli olmasi nedeniyle
takiplerin daha sik yapilmasi gerektigini belirtmislerdir.

Hayes ve ark. (29) yaptigi NHS-2 ¢alismasinda transpulmoner kapak
gradienti <25 mmHg olanlarda valvulotomi gelisme riski g¢ocukluk ve
adelosan doneminde %5’'in altinda, gradient 25-49 mmHg olanlarda
operasyon riski yaklasik %20, gradient 50-90 mmHg olan hastalarin gogunda
valvulotomi yapildigi goralmuas. Bizim ¢alismamizda hepsi agir valvuler PS
olan 49 hastaya (%12.25) balon valviloplasti yapilmis, bu hastalarin da 9’
una (%2.2) valvulotomi yapilmasi gerektigi géralmuagtur.

Hayes ve ark.’nin (29) calismasinda gradient 25 mmHg’nin altinda
olanlarda cerrahi veya balon valvuloplasti endikasyonu gortlmemis, hastalar
medikal olarak izlenmis, gradient >80 mmHg olanlarda cerrahi tedavi
gerektigi belirtilmigtir. Bizim c¢alismamizda da gradienti ortalama olarak
>80mmHg olan 17 hasta cerrahi olarak tedavi edildigi gozlenmistir.

infektif endokardit, gliniimiizde yaygin olmayan bir komplikasyondur.
Hayes ve ark. (29) yaptigi NHS-2 calismasinda herhangi bir olimcul
komplikasyon veya infektif endokardit gorilmemistir. Hastalarimizin
hicbirinde infektif endokardit'e rastlaniimadi. Bu da PS tanisi alan tim
hastalarda infektif endokardit riskinin disuk oldugunu desteklemektedir.

Subvalvular pulmoner stenozda ise kapagdin daha altinda yani
infundibular bdlgede kas hipertrofisine bagl tubuler sekilde darlik vardir.
Calismamizda ikinci siklikta (n:29) (%7.2) subvalvular PS saptandi.

Supravalvular pulmoner stenozda darlik kapagin yukarisinda,
bifurkasyon bdlgesinde veya dallarda olabilir. Dallarda yaygin olarak
gorilurse periferik pulmoner stenoz adi da verilir. Bu tip en sik Allagille
sendromu, Williams sendromu ve konjenital kizamikgikta goruldr.
Calismamizda tek basina %1 (n:4), valvular darlik ile birlikte %5 (n:20)
oraninda supravalvular pulmoner stenoz saptandi.

PS‘nin tipinden bagimsiz olarak, c¢alismamizda incelenen PS’li
hastalarin 45 tanesinde (%11.2) PFO, 41 tanesinde (%10.2) opere VSD, 37
tanesinde (%9.2) sekundum ASD, 35 tanesinde (%8.8) hafif AS saptanirken,
179 tanesinde (%44.8) eslik eden baska bir kardiyak hastalik yoktu. (Tablo-
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4). Calismamizda eslik eden en sik kardiyak hastalik olarak PFO &ne
¢ikmasi hastalarin gogunun 1 yas altinda tani almasina baglanmistir.

Calismamizda tani yasi ile PS siddeti arasinda anlamli bir fark yoktu.
Kritik PS yenidogan déneminde tani alan konjenital PS’ lerin dnemli kismini
olusturur. Fakat PS olan ¢ocuklarin énemli bir kismi asemptomatik olup, rutin
muayene esnasinda ufurim duyulmasi sebebiyle ileri tetkik edilerek tani
almaktadir. Bu sayede hafif PS’ lerin gogunlugu hayatin erken dénemlerinde
tani alabilmektedirler. Bu da beklenenin aksine tani yasi ile PS siddeti
arasinda iliski olmamasini acgiklamaktadir. Hastalarimizin %79.5" i (n:318)
muayene sirasinda Ufurim duyularak ileri tetkik amaciyla Cocuk Kardiyolojisi
Poliklinigi’ mize sevk edilen hastalardan olugsmaktaydi (Tablo-6).

Bilindigi Uzere ilerleyici PS, siklikla sad ventrikul hipertrofisi veya
disfonksiyonu ve trikispit yetmezlige (TY) yol acgar.(3) Calismamizda, orta
PS’ li olgularin 21’ inde (%47.7), agir PS’ li olgularin 30’unda (%61.7) sag
ventrikdl hipertrofisi ve orta derecede TY vardi. Agir PS ve Orta PS ile hafif
PS arasinda sag ventrikil hipertrofisi ve TY goértlme agisindan anlamli fark
saptandi (p:0.012)

Calismamizin sonucunda, ¢ocukluk ¢agindaki pulmoner stenozun
blylUk c¢ogunlugunun valviler oldugu ve ¢ogunun siddetinin hafif oldugu
saptandi. Pulmoner stenoz hafif siddette bile olsa ilerleme gdsterebilir, fakat
cogunlugu iyi prognoz gosterir. Hastalarimizin tamamina yakininda takipler
sirasinda gradient farkinin azaldigi, %26.2’sinde PS’nin tamamen duzeldigi
goruldld. Pulmoner stenozlu vakalarin takibinde 6lum goérulmedi. Bulgularimiz
literatlirli desteklemekteydi. Ozelikle hafif pulmoner stenozlu vakalar agir PS’
ye ilerlememis ve bu gruplardaki vakalarin yaklasik %50-60'inda basing farki
zamanla azalmistir. Dolayisiyla hafif pulmoner stenozlu hastalar daha genis
araliklarla izlenebilir. PS’de darligin derecesi az sayida olguda ilerleyebilir.
Ozellikle orta derecede stenozu olan vakalar, adir pulmoner stenoza
ilerlemesi acisindan daha yakin takip edilmelidir. PS’li hastalarin sistolik
basing farki tim gruplarda takip sdresince azalmistir, bir yas altindaki
hastalarda daha hizli iyilesme gértulmuastir. Her ne kadar ilk bir yasta iyilesme

oranlari ylksek olsa da, agir pulmoner stenoza ilerleyen vakalar da bu
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donemde daha sik karsilasildigindan, hastalar ilk bir yasta daha siki takip

edilmelidir.
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EKLER

EK-1: KISALTMALAR

AS  Aort Stenozu

ASD Atrial Septal Defekt
BVP Balon valvuloplasti

EF Ejeksiyon Fraksiyonu
EKG Elektrokardiyografi
EKO Ekokardiyografi

MVP  Mitral valv prolapsusu
MY  Mitral Yetmezlik

PA  Pulmoner Arter

PFO Patent Foramen Ovale
PK Pulmoner kapak

PS Pulmoner stenoz

TY TrikUspit yetmezligi
VSD Ventrikller Septal Defekt
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