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OZET

Aort stenozu (AS), ¢cocukluk ¢aginda en sik gorilen konjenital kapak
hastaligidir. Stenozun derecesi hafif olsa bile progresyon gosterebilir.
Calismanin amaci, c¢ocukluk cagindaki aort stenozu sikhgini, tipini ve
prognozunu belirleyebilmektir.

2005-2008 tarihleri arasinda Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi’'nde izlenen
veya yatarak tedavi gormus olan aort stenozu tanisi almig ¢ocuk hastalarin
dosyalari arsivden istenerek klinik ve demografik 6zellikleri geriye donuk
degerlendirildi.

Calismaya alinan 500 ¢ocuk hastadan 486 hasta hafif AS, 6 hasta
orta AS ve 8 hasta agir AS idi. Hastalarin 355 tanesi erkek ve 145 tanesi
kizdi. Hastalarimizin 479'unda valviler AS, 16’sinda subvalviler AS ve 3
tanesinde supravalviler AS saptandi. TUum hastalarin yas ortalamasi
7.22+4.36 idi. En sik eglik eden kardiyak hastaliklar MVP ve biklspid aorta
idi. Calismaya alinan hastalardan %96.4’G medikal olarak izlendi. Ug hastada
AS’nin siddetinde ilerleme gdzlendi ve hepsi biklspid aortaya ikincil valviler
AS’si olan hastalardi. Hastalarimizin 118’'inde AS’nin siddetinde gerileme
g6zlendi. Hafif valviler AS’si olan hastalarin 97 tanesinde AS’nin tamamen
dizeldigi gorulda.

Cocukluk ¢agindaki aort stenozlarinin gogunlugunun valvdler oldugu,
siddetinin hafif oldugu ve prognozunun iyi oldugu saptandi. Ayrica bikuspid
aortanin, valviler AS’nin etiyolojisinde dnemli bir yer tuttugunu, AY ile anlamli
bir iliskisinin oldugunu ve ilerleyebilecedi bulundu. incelenen hastalarda hic

infektif endokardit gelismemis olmasi, uygulanan siki proflaksiye baglandi.

Anahtar kelimeler: Aort stenozu, sol ventrikil ¢ikis yolu darhgi,

ekokardiyografi.



SUMMARY

The Clinical Features and Follow-up of Children with Aortic
Stenosis between 2005-2008 in Uludag University, Faculty of Medicine,
Department of Pediatric Cardiology Unit

Aortic stenosis (AS) is the most common congenital valvular heart
disease in children. Although the severity of stenosis is mild, it may show
progression. The aim of the study is to determine the frequency, type and
prognosis of aortic stenosis in children.

The records of children with aortic stenosis who were followed-up by
Pediatric Cardiology Department as both inpatient and outpatient between
2005 and 2008 were obtained and their clinical and demographic features
were evaluated retrospectively.

A total of 500 children were included to this study and 486, 6 and 8
children had mild, moderate and severe AS, respectively. The 355 of children
were male and 145 of them were female. Valvular, subvalvular and
supravalvular AS were determined in 479, 16 and 3 children, respectively.
The mean age of all children was 7.22+4.36 year. The most common co-
existing cardiac problems were MVP and bicuspid aortic valve. The 96.4% of
children were given medical treatment. In 3 patients the severity of AS
showed progression and all of these children had valvular AS secondary to
bicuspid aortic valve. The severity of AS showed regression in 118 children.
AS resolved completely in 97 children with mild valvular AS.

We determined that most of the aortic stenosis in childhood were
valvular, also had mild severity and had a good prognosis. Also, it was found
that bicuspid aortic valve had an important role in the etiology of valvular AS,
had a significant association with aortic insufficiency (Al) and might show
progression. There was no infective endocarditis in this study population and

this result related to strict prophylaxis.



Key words: Aortic stenosis, left ventricule outlet obstruction,

echocardiography.



GiRiS

Aort Kapak

1. Aort Kapaginin Embriyolojisi

Aort kapaginin kokeni, mezodermal kaynakli miyokarddan farkh
olarak ndral kristadir. Trunkus arteriozusun bolunmesi tamamlanmak
Uzereyken, semilunar kapaklarin primordiasi 9. haftada kuguk tuberkuller
seklinde belirir. Bu tuberkuller ana trunkus sigkinlikleri Gzerinde bulunur. Her

ciftten sirasiyla pulmoner ve aortik kanallar meydana gelir (Sekil-1).

Semilunar
kapakgik mezensimi

Minor trunkus sisligi

Sag
trunkus
sislig

Pulmoner arter

Sekil-1: Gelisimin 5, 6 ve 7. haftalarinda trunkus arteriozusun semilunar
kapakgiklar seviyesinden transvers kesiti (sirasiyla A, B ve C) (1).

2. Aort Kapaginin Anatomisi

Aort kapagi pulmoner kapak gibi U¢ yapidan olusur (anulus,
kapakgciklar ve komissurler). Mitral ve trikispit kapagin aksine her ki
semilunar kapagin tensor aparatusu yoktur (korda tendinea ya da papiller
adale gibi). Komissurler kapakgiklarin birlesim yerlerinde, uzun, tepecikli
bosluklar olusturur (Sekil-2 ve 3). Cikan aortanin sinds ve tubuler yapilarini
birbirinden ayiran cikintiya sinotubular bileske (sinotubular junction, ilk defa
Leonardo da Vinci tarafindan ‘supraaortic ridge’ olarak tanimlanmistir) denir.
Burasi minor trunkus sisligi, aorta semilunar kapak¢ik mezensimi, sag

trunkus sisligi, pulmoner arter komissurlerle ayni seviyededir (2) (Sekil-3).



Aortik kapagin fonksiyonel orifisi sinotubular bileskede veya sinotubular
bilegkenin proksimalinde olabilir (3). Yarim ay (semilunar) seklindeki her g
aort kapakgigl cep seklinde avaskiler doku flepleri olustururlar. insanlarin
sadece %10’'unda her U¢ kapakgigin buyukligu ayni, 2/3’'Unde ise sag ve
posterior kapakgik sol kapakgiktan buyuktir (3). Her kapakgigin serbest
kenarinin hemen asagisinda kapanma kenari bulunur ($ekil-3). Her
kapakgigin kapanma kenari ile serbest kenari kapakgigin merkezinde
birleserek Arantius’un noduli (nodul of Arantius) adi verilen fibréz kuguk
tepecigi olusturur (Sekil-3). Nodulun her iki tarafinda, serbest kenar ile
kapanma kenari arasinda hilal seklinde bir alan olusur ki buraya lunula denir.
Lunula, kapak kapanmasi sirasinda kapakgiklarin birbirlerine temas ettikleri
yerlerdir. Yaslanma ile birlikte lunulalarin 6zellikle komissur yakinlarindaki
bdlgelerinde delikler (lunular fenestrasyon) olusur. Yas ilerledikge deliklerin
sayisi ve buayuklugu artar (Sekil-4). Delikler yerlesim olarak kapanma
kenarinin distalinde oldugu igin ender olarak kagaga sebep olurlar (3).
Kapakgiklara yukaridan bakildiginda her kapakgigin kapanma kenarinin
uzunlugunun o kapakgigin iki komissurinl birlestiren  dogrunun
uzunlugundan fazla oldugu gorulir (Sekil-2). Bu ekstra kapakgik dokusu
kapagin stenotik olmayan acgilmasi ve regurjitasyon yapmayan kapanmasi
icin gereklidir (2). Normalde aortik kapagin anulusunun c¢api asendan
aortanin sinotubular bileskedeki c¢apina esittir (4). Bunlar aort kapak
replasmani olacak hastalar hakkinda bilinmesi gereken 6nemli anatomik
detaylardir. Romatizmal kapak hastaligi gibi komissural flizyonu olan
hastalarda veya fibroz ya da kalsifikasyon sebebiyle kapakgik hareketleri
kisittanmis olanlarda aort stenozu olusabilir (2). Tam aksine kapakgik
boyutlarinin kiguldiglu romatizmal kapak hastaligi veya aort kokinin
geniglemesine sebep olan hastaliklar aort reglrjitasyonuna sebep olabilirler.
Sag ve arka aortik kapakgigin arasindaki komissur, membranoz septumu
orter ve trikispid kapagin on ve septal kapakgiklari arasindaki komissurle
temas eder. Sag ve sol aortik kapakgik arasindaki komissur, pulmoner
esdegderi olan komissurle temas eder ve infundibular septumu oérter. Sol ve

arka kapakcgik arasindaki komissuirdeki intervalviler fibroza aort kapagini



mitral kapagin 6n kapakc¢idi ile birlestirir (2, 3). Aort kapaginin ventrikal ve
aortik yuzli endotelle 6rtlidir. Bunun altinda U¢ tabaka vardir (Sekil-5).
Kapagin sertligini fibroza tabakasi saglar, bu tabaka serttir ve kapak kenarina
paralel kollajen liflerinden olusur. Ventrikularis tabakasi kapagin elastikiyetini

saglar. Spongiosa tabakasi kapagdin 1/3 proksimal tarafini yapar ve gevsek

bag dokusundan olusur (5).

Sekil-2: Bir semilunar kapagin her iki kapakgigi cep seklindedir. Aort kapagin
yukaridan bakista elde edilmis kapali (A) ve acgik (B) gorunttsi. Oklar ug¢
komissurl gostermekte. Kapanma kenarinin uzunlugunun, iki komissuri
birlestiren hayali dogrunun uzunlugundan fazla olduguna dikkat ediniz (1).

Sekil-3: Acilmis bir aort kapaginda sag, sol ve arka kapakgiklar gérilmekte.
Kapanma kenari kesik gizgilerle gosterilmistir. Her kapakgigin serbest kenari
ile kapanma kenari arasinda iki adet lunar bolge bulunur. Lunar bolgeler
kapak kapanmasi sirasinda kapakgiklarin birbirleriyle temas ettigi bolgelerdir.
Komissurler (*), sinotubular junction (STJ), bulundugu seviyede bulunurlar.
Conus, koroner ostium konusu; LC: sol koroner ostium, SV: sol ventrikil,
N: Arantius’un nodull, RC: sag koroner ostium (1).



Sekil-4: Aort kapakgiklarindaki delikler (oklar), komissurlerin yakininda
bulunan lunar bdlgede gorulmekte. Bu yasa bagli dejeneratif bir bulgudur ve
normalde aort kapak kagagina sebep olmaz (1).

Sekil-5: Aort kapagin yapisi A: Kollajen fibrillerin ve tabakalarin dizilisi, B:
Aort kapagi olusturan tabakalarin yandan goérunltsu. Daha fazla basinca
maruz kalan bolgelerde fibréz tabaka hakim durumdadir (1).

Aortik Cikis Anormallikleri

Sol ventrikilin ¢ikis yolundaki darlik en sik aort kapadi hizasinda,
daha seyrek olarak kapak altinda veya Ustinde bulunur (6). Konjenital aort
stenozu, cocukluk caginda karsilagilan kardiyak malformasyonlarin yaklagik
%5’'inden sorumludur; tUim Kkonjenital kalp lezyonlari iginde en sik
gorulenlerinden biri olan bikUspid aortik kapak, erigkinlerin %2 kadarinda
saptanir ve genellikle ¢ocukluk caginda asemptomatiktir. Hafif ile orta
dereceli aort stenozlu ¢gocuklarda 5-10 yillik siregte hastaligin ilerlemesi sik



olmakla birlikte, prognoz makul derecede iyidir (7). Aort kapak gradiyenti 40-
50 mmHg’dan duguk olanlar hafif, 40-70 mmHg olanlar orta, 70 mmHg’dan
yuksek olanlar agir aort stenozu olarak isimlendirilir (7, 8). Yapilan bir
calismada, hafif stenozlu gogu gocukta ¢ok az progresyon ve aort yetmezligi
gelistigi gortlmus, acil cerrahiye gerek gorilmedigi gosterilmis (9). llerleyici
aort darhgi siklikla sol ventrikul disfonksiyonu ve mitral yetmezlige yol acar
(10). Yapilan diger bir calismada; daha erken yasta ortaya g¢ikan, daha gok
sayida ciddi stenozu olan, stenoza subaortik veya birden fazla yerde
obstruksiyon veya bir sendromun eslik ettigi hastalarda cerrahi, balon
dilatasyon gibi girisimsel iglemler, endokardit sikligi ve oOlum riski daha
yuksek saptanmistir (11). Bagka bir calismada; aort stenozunun hafif
vakalarda bile progresif oldugu ve bu asemptomatik c¢ocuklarin infant
doénemleri boyunca konjestif kalp yetmezligi ve ani 6limden korunmalari igin

yakin klinik ve ekokardiyografik takibin Gnemi vurgulanmistir (12).

Valviiler Aort Darhgi

Tanim: Anormal aort kapaginin yol actigi sol ventrikilin c¢ikis
obstriksiyonu, valviler aort stenozu olarak tanimlanir.

Prevalans: Valviler aort stenozunun bildirilmis insidansi her 1000
canli dogumda 0.04 ile 0.38 arasindadir (5, 14, 15). Yasla birlikte bu ylzde
artmaktadir, Gglncu dekatta VSD’den sonra 2. sirada yer almaktadir. Cogu
vakada, konjenital deforme kapak, 6zellikle de biklspid kapak ile iligkilidir.
Hastalarin nerdeyse %80’i erkektir (16).

Patoloji: Anatomik olarak, normal aort kapaginin 3 dilimi (kisp) ve 3
birlesme yeri (komissir) vardir. Geng¢ hastalarda, nerdeyse her zaman
konjenital olarak deforme fakat genellikle nonkalsifiye mobil bir kapak
gorilmekteyken daha blylk hastalarin yarisina yakininda kalin kalsifiye
immobil trikiispid kapak vardir (17). Cocuklarda, en sik aortik kapak
anomalisi, insidansi genel populasyonda %0.4-2.5 arasinda olan bikuspid
(bikommusural) kapaktir (15, 18, 19). Bikuspid kapaklar, siklikla diger



kardiyak lezyonlarla Ozellikle de koarktasyon (%55) gibi sol kalp anomalileri
ile birlikte goralur.

Fizyoloji: Obstriksiyon derecesi, terim olarak en iyi sekilde, sistolde
kapagin diger tarafinda basing kaybi olarak ifade edilmistir. Bu, perfuzyon
basincini ve kardiyak outputu saglamak icin gerekli basinci igeren bir
matematiksel iliskidir (20). Egzersiz, anemi, hipertiroidi veya kardiyak outputu
arttiran diger nedenlerle outputta artis saglamak igin sol ventrikil basinci
orantili olarak yukselir.

Kateterizasyon sirasinda, aort kapagi yolu ile tepe-tepe (peak to
peak) grandienti oOl¢ulur. Bu olgum, birka¢ dekattan beri, obstriksiyonun
siddetini gosteren en iyi belirte¢ olarak kabul edilmis ve tedaviye temel
olusturmustur. Kateterizasyonda, hasta sedatize iken, bu tepe-tepe ejeksiyon
gradiyenti, tercihan aort kapaginin her iki tarafinda birer tane olan iki kateter
ile veya alternatif olarak, ayni anda kardiyak outputu dlgen tek bir kateterin
ventriktlden aortaya geri ¢ekilmesi sirasinda dlgtlmektedir. Eger sol ventrikil
basinci ayni anda distal arteriyal basing (femoral arter gibi) ile karsilastirilirsa
gradiyent tahmin edilenden az olabilir glinkl son sistolik deger siklikla santral
aortik basingtan daha yuksektir, bu olay ‘ayakta duran dalga etkisi’ (standing
wave effect) olarak bilinmektedir.

Son yillarda, ekokardiyografik teknolojinin 6nemli oranda gelismesi ile
obstriksiyon Olcimi simdilerde rutin  olarak Doppler teknikleriyle
yapilmaktadir. Genellikle sedatize olmayan hastada, kaydedilmis olan
maksimal anlik gradiyent, kateterizasyon sirasinda, sedatize hastada élgulen
tepe-tepe gradiyentinden fakli bir élgimdur. Doppler kullaniminda bunu
hatilamak 6nemlidir. Bu Doppler degerinin tepe-tepe gradiyentine esdeger
olarak kullaniimasi gibi hatali bir egilim vardir. Aslinda arastirmacilar bu
karsilastirmanin guvenilir olmadigini gostermiglerdir, hatali yorumlar siktir
(21-26). Ayrica anlik gradiyent degerleri transdiserin lokalizasyonuna bagli
olarak ayni hastada bile farkli olabilir. Basincin dizeltiimesine izin veren
cesitli modifikasyonlar Uzerinde ¢alisiimaktadir. Buna ragmen anlik gradiyent
Olgumu, seri izlem cgalismalarinda kullaniimak Uzere degerli bir parametredir

ve fraksiyonel kisalma (hiperdinamik fonksiyon c¢ocuklarda olagan bir



bulgudur), duvar gerginligi ve kalinhk gibi diger degigkenlerle birlikte
degerlendiriimelidir.

Klinik: Valvller aort stenozu olan gocuk genellikle asemptomatiktir
ve buylme ve gelismesi genellikle normaldir, ancak rutin fizik muayene
sirasinda kardiyak Gftrim duyulmaktadir. Genglerde semptom vermeyen
aort stenozlari gérulmektedir ve spor yapan 6grencilerin muayenesi sirasinda
her yil birkag yeni hasta eklenmektedir.

Daha nadir olarak, egzersiz sirasinda g¢ocukta tipik anjina pektoris
yakinmasi olmaktadir. Oyun ¢ocuklari ve kuglk ¢ocuklarda bu sikayet tam
olarak ifade edilememektedir, ancak bazen g¢ocugun egzersiz sirasinda
aniden durdugu ve goégsunu tuttugu gozlenir. Bayilma, bu gocuklarda, gok
nadir diger bir bulgudur, yine de egzersiz intoleransi sik gorulen bir sikayet
degildir.

Fizik muayenede, cocugun gelismesi ve beslenmesi iyidir. Periferik
nabizlari zayif olabilir ve dlglilen nabiz basinci normalden disik olabilir.
Siklikla suprasternal bdlgede sistolik bir tril vardir, sag ikinci interkostal
aralikta da bir tril hissedilebilir. Oskulltasyonda, kresendo-dekresendo sistolik
ufirimden énce genellikle bir sistolik ejeksiyon kligi vardir. Ufiirim en cok
sag ikinci interkostal aralikta duyulur. Boyuna iyi bir sekilde yayilir.

Aort stenozunun siddetiyle orantili olarak ventrikiler sistol uzadigi
icin ikinci kalp sesinin aortik komponenti gecikmistir ve ikinci kalp sesinde
kisa bir ciflesmeye neden olmaktadir, bazen aort kapaginin kapanmasi
pulmoner kapaktan sonra olmaktadir (paradoks ¢iftlesme).

Aortik regurjitasyon siklikla aort stenozu ile iligkili oldugu igin
erken diyastolik bir regurjitasyon Gfarimu de alinabilir.

Elektrokardiyografi: Elektrokardiyografi, obstriksiyon siddetinin
gUvenilir bir belirteci degildir. Kateterizasonla dl¢llen gradiyent 25 mmHg’nin
altinda oldugunda hemen her zaman EKG normaldir ve sol ventrikll artmis
voltaji, azalmis sag anterior etki ve T-dalgasi degisikliklerini iceren EKG
anormallikleri daha ¢ok gradiyent en az 80 mmHg oldugunda gorualur. Fizik

muayene bulgulari ile birlestirildiginde bazen kuguk gradiyentlerin



belirlenmesinde kullaniimasina ragmen ufurim siddeti degerlendirmeyi buyuk
oranda etkilemektedir (16).

Gogus grafisi: Kalp buyuklugu (kalp yetmezligi olan kaglk bebekler
disinda) genellikle normaldir; poststenotik dilatasyon ylzinden ¢ikan aorta
siklikla gorular.

Ekokardiyografi: Aortik kuspislerin sayisi, mobilitesi ve kalinhgr;
clkan aortanin boyutu ve kapaktaki maximum anlik gradiyent kolayca
Olculebilir. Ventrikuler fonksiyon, duvar gerginligi ve hipertrofi bilgisi de elde
edilebilir. Kuspis kalinligi, mobilitesi ve annuler ¢api en iyi uzun aks agisiyla
degerlendirilirken komissural anatomi en iyi kisa aks acisiyla gorulir.
Diyastolde, ¢ogu aort kapagi ayni anjiyografideki gibi trikispid goralur.

Sag-sol komissurin yoklugu, sag koroner-nonkoroner komissurin
yoklugundan daha sik iken sol koroner-nonkoroner komissurin yoklugu
oldukga nadirdir (27).

Renkli-akim Doppler veya pulse Doppler kullanilarak regurjitasyon,
en iyi apikal veya parasternal uzun aks bakigi ile gorulir. Regurjitasyon
derecesinin  Olcimi ¢ok faydalidir ve renkli-akim Dopplerle kapak
seviyesinde akim jetinin gapinin, sol ventrikil boyutunun ve inen aortada
Doppler akim paterninin 6lgimine dayanmaktadir. Anlik gradiyent, nabizli
surekli-dalga Doppler incelemesi ile transduser apekse, sternum sag kenari
veya suprasternal centige yerlestirilerek, ¢ok kuguk cocuklarda sedasyon
kullanilarak degerlendiriimektedir.

Kardiyak kateterizasyon: Kardiyak kateterizasyon endikasyonlari
sunlardir:

1. Ekokardiyografik olarak maksimum anlik basin¢ gradiyentinin
70 mmHg ve Uzerinde olmasi kardiyak kateterizasyon ve muhtemel kapak
dilatasyonu endikasyonudur.

2. ST segment ve T dalga degisikligi olmayan, eko-Doppler
gradiyenti daha disuk olan asemptomatik bir cocukta, kateterizasyon karari,
ekokardiyografide sol ventrikil hipertrofi derecesi, ufurim siddeti ve ¢cocugun

tahmin edilen aktivitesi temeline dayanmaktadir.



3. Aort stenozu olan bir hastada bayilma epizodu olmasi, kardiyak
kateterizasyon agisindan ciddi olarak dusunulmesi gerekilen bir semptomdur.
Suphesiz, eko-Doppler degerlendirmesi hafif obstriksiyonu gdsterirse,
senkopun diger nedenleri agisindan arastirma gerekmektedir; fakat aort
stenozu varliginda bayillma olmasi ileri inceleme ve olasi tedaviler igin bir
isarettir. Gergek senkop olmadan bas donmesi hissi veya bitkinlik epizodlar
da gorulmektedir ve dikkatli bir inceleme gerekmektedir.

4.  Anjinal agrinin senkopla ayni derecede dnemi vardir.

5. Rutin EKG izleminde veya stres testi sirasinda ST segment ve
T dalga degisiklikleri, kardiyak kateterizasyonu gerektirmektedir

6. Kapaktaki tepe-tepe basin¢g gradiyenti, obstriksiyonun
derecesinin hassas bir olcisidir. Olgililen gradiyent, balon anjiyoplasti
gerekip gerekmeyecegini belirler ve eger tepe-tepe gradiyenti 50 mmHg’dan
fazla ise ve hafif bile olsa aort yetmezlidi varsa genellikle yaplilir.

Aort kapaginin anteroposterior ve lateral gorlis agisinda, ¢ikan
aortanin orta bdlgesine kontrast enjekte edilmekte, varsa aort yetmezliginin
derecesi saptanmakta ve opasifiye edilmemis kan kapak yolu ile sol
ventrikilden atilmaktadir. Kapagin anatomisi hakkinda da bilgi elde
edilmektedir, 6rnegin, interkoroner komissur yoklugu, en sik biklspid kapak
anomalisi; lateral goruste yapisik kispis, sistolde kapak agikken devamli bir
band seklinde gorulmektedir. Kapak anulus oOlgimu, uzun aksiyel oblik
projeksiyondan sol ventrikule kontrast enjeksiyonu ile yapiimaktadir.

Tedavi: Siddeti kolay saptanan, tanisi ve tedavisi kolay olan ve
esasinda endokardit gelismeyen pulmoner kapak stenozunun tersine aort
kapagl stenozu, tedavisi zor bir antitedir ve hayat boyu dikkat
gerektirmektedir. Progresif bir olaydir, ani 6lim gibi kot durumlarla iligkili
olabilir, tekrarlayan girisimler gerekebilir ve endokarditin en sik geligtigi
bdlgedir. Yasla birlikte kalsifikasyon sik gelisir ve sol ventrikll disfonksiyonu
gibi yetmezlik de 6nemli bir sorun haline gelebilir, tUm sorunlar sistemik
dolasimdaki yerine baghdir.

Kalp yetmezligi olan bebekler disinda, tedavi rehberi olarak orjinal

Natural History Study’de oOzetlendigi gibi tepe-tepe kateterizasyon



gradiyentlerinin siddet kategorileri kullanima uygundur (16). Bu gruplar,
gradiyentin 25 mmHg’'dan dusuk, 25-49 mmHg arasinda, 50-79 mmHg
arasinda ve 80 mmHg’den blyuk olmasi seklindedir. Gradiyent sabit olarak
25 mmHg’'nin altinda oldugunda ve EKG ile stres testi normal oldugunda fizik
aktivite kisittamasina gerek yoktur. Gradiyent 25-49 mmHg arasinda
oldugunda ve EKG ile stres testi normal oldugunda agir yarisma turu
aktivitelerden uzak durulmahdir. Tdm gruplarda vyillik degerlendirme
yapilmahdir. Gradiyentin 50 mmHg’dan daha ylksek olan tum diger
gruplarda mudahale gerekmektedir. Balon valvldlotominin  yapiimadigi
yillarda, 80 mmHg ve Uzerindeki gradiyentlerde her zaman cerrahi
valvilotomi yapilmaktaydi, 50-79 mmHg arasindaki gradiyentlerde tedavi
stratejileri merkezden merkeze degismekteydi. ikinci durumda, cerrahi olarak
tedavi edilenlerde izlemde daha iyi sonuclar elde edilmekteydi (16). Bu
nedenle balon valvilotomi cerrahiye bir alternatif haline geldiginde, hafif
yetmezlik diginda kapak yetmezligi olmaksizin tepe-tepe gradiyenti 50 mmHg
ve Uzerinde oldugunda mudahale siniri oldu. Amerika’da ve diger Ulkelerdeki
bircok merkezde, bu hastalarda baslangi¢ tedavisinde balon valvilotomi
cerrahi ile yer degistirmistir. Genellikle bu yaklagsim oldukga etkili olmus ve
tepe-tepe gradiyentinde en az %50 bir azalma saglamistir. Ancak, aort
yetmezligi siktir ve ¢cogu vakada hafif olmasina ragmen yaklasik %13’Unde
hizli bir sekilde ve yaklasik %38’inde de 4 yil igcinde énemli oranda yetmezlik
gelismektedir. 8 yilllk sag kalim orani %95'tir (28). Valviler stenozun
baslangi¢ tedavisinde balon dilatasyonunun segilmesinin hastanede kisa
yatis siresi, sternotomi skari olmamasi ve Kkardiyopulmoner bypass
uygulanmamasi gibi makul sebepleri vardir.

Bununla beraber, balon dilatasyonu, kapaklari genellikle deforme ve
kalsifiye olan erigkinlerde blylk oranda etkisizdir (29). Orta veya siddetli
kapak yetmezligi eslik ediyorsa, genellikle protez veya Ross prosediru ile
replasman gerekmektedir.

Aortik kapak anomalileri 6zellikle endokardite yatkindirlar ve siki bir

profilaksi gerektirmektedirler (30, 31).
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Seyir: Baslangigta gradiyent 25 mmHg’den az olsa bile olasilikla
zamanla progresif obstruksiyon gelismektedir ve ileri yasta bu oran oldukca
yuksektir. Natural History Study’de, ¢ocukluk yillarinda medikal olarak tedavi
edilen hastalarin Ucte birinde énemli oranda progresyon gelismis (16). Tum
hastalar icin 25 yillik yasam orani %85, baslangi¢ gradiyenti 50 mmHg’den
dusuk olanlarda %92 ve yuksek olanlarda %80°dir. Bu 25 yilda, medikal
olarak tedavi edilen hastalarin sadece %60’ina girisim yapilmadi ve cerrahi
olarak tedavi edilenlerin %60’ tekrar opere edildiler. Ani 6lum nadirdi,
calisma suresi boyunca 25 hastada goruldu (%5).

Cocuklarda, minimal yetmezlikle birlikte rezidiel veya rekirren
obstruksiyon, cerrahi valvilotomi (32) veya balon dilatasyon ile tedavi
edilebilmektedir, balon dilatasyonu daha etkili ve tekrarlanabilirdir (33, 34).
Balon dilatasyonuna bagli olan vakalar hari¢, ciddi kapak yetmezligi
genellikle kapak replasmani gerektirmektedir (35).

Egzersiz intoleransi yaygin bir semptom degildir ve tedavi seklinin
kararinda nadir bir faktordur. Aksine, stress testi yapmak, aritmiye ve
maksimal egzersiz sirasinda ST segment ve T dalga degisikligine meyli olan
hastalari ortaya ¢gikarmaktadir (36).

istirahatte veya egzersiz sirasinda ritim anormallikleri ile
karsilasilmakta ve ventrikller disfonksiyonun bir isareti olarak goértilmekte ve
bazen girisim kararini etkilemektedirler.

Aort darhg: ile ilgili problemleri kontrol etmek icin asagidaki adimlar
izlenmelidir:

1. Orta siddette aort stenozu olan hasta, EKG ve EKO yapilmasi
icin en az yilda bir defa goriilmelidir. izlem hayat boyudur ve cogu hasta icin
herhangi bir sikayeti olmasa bile kardiyolog tarafindan yapilmalidir.

2.  ST-T degisiklikleri olmaksizin ve EKO ile minimal obstriksiyon
varhginda, iki yilda bir maksimal egzersiz tolerans testi yapiimalidir.

3. infektif endokardit ciddi bir tehdittir ve 10 000 icin hasta yili

basina 27.1 oraninda goérulmekte (30) ve profilaksi zorunludur.
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4.  Ani olum riski aort stenozlu tum hastalarda vardir, fakat ana
tedavisi semptomlarin, 6zellikle de ST segment ve T dalgasi anormallikleri ve
kapak hastaliginin tedavisi seklindedir (37).

Agir egzersiz, 6zellikle yarismal sporlarda, ani 6lumle iligkilidir ve bu
yuzden hafif obstriksiyonu olanlar (<25 mmHg) disinda, valvuloplasti
yapilmis olsun veya olmasin, bilhassa herhangi bir ST segment ve T dalga
degisikligi bulgusu olanlarda yasaklanmalidir. Bu o6zellikle zor bir problem
olabilir, ¢ginkd bu ¢ocuklarin ¢ogu iyi gelismis, bazen iyi birer sporcu olan
fiziksel olarak guclu erkek gocuklardir. En iyi sonuglar, ebeveynler ¢ocugun
fizik aktivitelerini yeniden duzenlediginde ve c¢ocuk halen prepubertal
donemdeyken daha dusuk aktiviteli hayati tesvik ettikleri zaman alinmaktadir.

Saglikli fizyolojik gérunumu korurken ani 6lumden sakinma ana
amactir. Hasta ile en iyi derecede anlagsma saglamak, ailenin anlayiginin,

gocugun ve kardiyak problemin fizyolojisinin bir sorunudur.

Sut Cocugu Aort Stenozu

Kritik valvuler aort stenozu olan sut c¢ocuklari, valviler aort
obstriksiyonlarinin en blyuk grubunu olusturmaktadir. Dogumda bir Gfarim
duyulabilir ve aort stenozunun tanisi fetal EKO ile konulabilir. Hayatin ilk
haftalarinda konjestif yetmezlik gelismekte ve ¢ok hizli bir sekilde hayati
tehdit eden bir durum haline gelmektedir. Sunu unutmamak lazim ki bu
hastalarin bazilari hayatin ilk birkag guninde iyi gorUinmekte ve tolere
edilebilir bir obstriksiyon gibi durmakta, Klinikleri gradiyentin 30 mmHg’dan
disuk oldugu orta derecede bir obstruksiyona benzemektedir. Bu
gradiyentler haftalar iginde ¢ok artabilir, bu durum sol ventrikil fonksiyonunun
artmasi ve PDA ve muskuler ventrikiler defekt gibi lezyonlarin kendiliginden
kapanmasina bagl olabilir.

Bu infantlarda kateterizasyon ve balon dilatasyonu, genellikle enttibe
edilerek ve PGE1 verilerek, son 20 vyilda terapétik islem olarak
uygulanmaktadir. Balon dilatasyonu, daha sonralari alternatif tedavi stratejisi

olarak uygulamaya girdi (38) ve sinirli valvilotominin cerrahi yaklagimini
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kullanarak, ortalama balon-halka orani 0.8 olan kuguk balonlarla tatmin edici
sonuglar alindi (39). Balon teknolojisi yillar boyunca oldukga gelisti ve daha
da kiguk saftli balonlar kullaniimaya baslandi. Balon dilatasyonu ile
kateterizasyonda basariyl gosteren en erken major degisiklik, sol ventrikdl
sistolik, diyastolik, atrial basing ve tepe-tepe gradiyentinde belirgin dugustur
(yaklasik %50) . Bu iglemleri, kisa surede ekstubasyon, mukemmel bir klinik
seyir, mitral yetmezlikte belirgin dizelme ve atrial duzeydeki santlarin
kaybolmasi izler.

8 yillik hayatta kalim orani en az %75’tir, yaklasik Ugte birinde tekrar
dilatasyon gerekmektedir, %11’inde onemli oranda yetmezlik vardir.
Bazilarinda izlemde, baslangigtaki hipoplastik aortik anulus ve sol ventrikil
hacimleri normallesmektedir (40). izlem sirasinda bazen, cerrahi gerektiren,

membrandz, progresif, subaortik obstriiksiyon meydana gelmektedir.

Subvalviiler Aortik Stenoz

Tanim: Yeterli buyuklUkte iki ventrikll varliginda, aort kapaginin
altinda, sol ventrikll g¢ikisindaki ostriksiyon, subaortik stenoz olarak
adlandirilir.

Prevalans: Subaortik stenoz yenidogan déneminde nadiren tani alir
ancak bebeklik ve cocukluk déneminde siktir. Genellikle, VSD, aort
koarktasyonu, aortik ark anomalisi, ¢ift odacikli sag ventrikil ve
atrioventrikuler kanal gibi diger lezyonlarla iligkilidir.

Patoloji: Subvalviler aort stenozunun 4 tipi vardir;

1) Avirik tip (Discrete tip): En yaygin tiptir, ince, fibromuskiler

cikinti veya membran aort kapaginin altinda cgesitli uzakliklarda yerlesmis
olabilir, bazen kapaga o kadar yakindir ki kapagin kendisinden ayirt edilmesi
cok zordur. Genellikle membranéz subaortik stenoz terimi kullaniimasina
ragmen bu terim yaniltici olabilir, gunkl obstruksiyon yapan dokunun bazi
bdlgeleri kalindir. Acilma eksantrik olabilir. Cogunlukla, kapak altindaki
obstriksiyondan dolayi olusan jet kan akimina bagh kapakta, yetmezlik ile

sonuglanan deformite vardir.
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2) Tanel tipi: Nadiren fibromuskuler tinel uzun olabilir, siklikla
cilkis yolunda 1 cm veya daha buyuk bir mesafeyi etkilemektedir.
Uzunlugundan dolayr siklikla mitral kapagin anterior yapradr da
etkilenmektedir, bu 6zellik cerrahi duzeltme sirasinda 6nemlidir.

3) Hipertrofik subaortik stenoz: idiopatik hipertrofik kardiyomiyopati

siklikla klinik olarak ©6nemli subaortik obstruksiyona yol ac¢maktadir,
¢ogunlukla sadece kas yapisindan kaynaklanmakta ancak bazen mitral
kapagin anterior yaprak¢igi da etkilenmektedir.

4)  Aksesuar endokardiyal yastik dokusu: Nadiren, embriyolojik

endokardiyal yastiklardan kaynaklandigi farz edilen doku, sol ventrikalin
¢ikis yolunu daraltabilir. Bir sapa eklenmis olabilir veya ¢ikis yolunda yelkenli
ya da carsaf gibi davranir, kan akimi ve kalp kontraksiyonlari ile hareket
eder.

Subaortik stenoz, genellikle, VSD ve koarktasyon gibi ¢ok cesitli
baska kardiyak anomalilerle iligkilidir.

Patogenez: Obstriksiyonun etyolojisi halen bilinmemektedir, fakat
aort ve mitral kapak anulusunda ayrilma, ventrikiler septum ve ¢ikan aorta
ekseninde akut agilanma, aortun ata biner pozisyonda olmasi gibi ¢ikis yolu
anomalileri bu hastalarda tanimlanmigtir. VSD ve koarktasyonun eslik ettigi
bazi hastalarda bu anomaliler, obstriksiyon gelismeden o&nce de
saptanabilir (41).

Fizyoloji: Fizyolojik anormallikler valviler aort stenozundakilere
benzerdir, ancak bir farki vardir, subaortik stenoz izole bir lezyon olarak
neredeyse hi¢bir zaman bebeklerde kalp etmezligine yol agmaz. Preoperatif
dénemdeki ¢cocuklarda ciddi aort yemezligi nadirdir ve balon anjiyoplasti veya
cerrahi prosedurler ile énemli bir yetmezlik nadiren gelismektedir (tim
hastalarin %14 kadarinda) (42). Pratikte hala zor bir fizyolojik problem,
duktus arteriosus distal sistemik sirkllasyonu desteklediginde subaortik darlik
boyunca bir gardientin olmamasidir. Bu ¢gergevede, subaortik stenoz belirgin
gradiyent olmadan da ciddi olabilir. EKO, bu tir nadir hastalarda énemli

Olgude tani koymada yardimcidir.
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Klinik: izole subaortik stenoz, ortada sol sternum kenarinda ciglk
sesine benzer stenotik sistolik bir Ufurime neden olur. Genellikle sistolik klik
yoktur, bazi hastalarda aort yetmezliginin erken diyastolik Gfurimi duyulur.
Periferik nabizlar nadiren az alinir ve izole subaortik aort darligina bagh
konjestif kalp yetmezligi (KKY) neredeyse hig gorulmez.

EKG: EKG genellikle, obstruksiyonun derecesiyle orantili olarak sol
ventrikuler hipertrofiyi gdster. Hafif obstriksiyonda anormallik yok iken ciddi
obstruksiyon, ST segment ve T dalgasi degisiklikleri ile birlikte sol ventrikuler
hipertrofi ile sonuglanir.

Gogus grafisi: Subaortik stenozun izole formunda kalp buylumesi
veya c¢lkan aortanin genislemesi karakteristik degildir. Ek bir patoloji
olmadikga gogus grafisinde anormal bir bulgunun saptanmasi nadirdir.

EKO: iki boyutu EKO ve Doppler, standart tani araglaridir.
Ventrikller kas hipertrofisinin miktari genellikle obstriksiyonun derecesi ile
orantihdir. Sol koroner kuspisin obstriksiyon bodlgesindeki jet akima bagli
titremesi olagandir. Aort yetmezligi, cogunda hafiftir ve renkli akim Doppler ile
gorilmektedir. Sik olarak eslik eden diger lezyonlarda da gorulmektedir.

Kardiyak kateterizasyon: Kardiyak kateterizasyon, sedatize
hastalarda, sol ventrikil ¢ikis yolunda tepe-tepe gradiyenti icin guvenilir bir
Olcim saglamaktadir. Bu gradiyent genellikle disuktir, bazen 50 mmHg’dan
disuk olan anlik gardientten %50 kadar daha dusuktir. EKO ile anatomi
hakkinda yeterli bilgi saglandigi i¢in kateterizasyon yapiimasinin tek nedeni
tedavi karari icin gradiyentlerin 6lgimudur.

Tedavi: Komplike olmayan discrete membran6z obstriksiyonlu
hastada, valvller aort stenozlu hastaya gore cerrahi tedavi daha etkilidir.
Diger acidan balon dilatasyonu inefektiftir. Bu nedenle, cogunda obstriiksiyon
progresif oldugu ve aort yetmezligi sik oldugu igin, cerrahi tedavi, valvuler
obstriksiyondan daha dislk tepe-tepe gradiyenti icin Onerilmektedir
(30 mmHg’ye karsi 50 mmHg) (43). Ekokardiyografik olarak oélgilen anlik
gradiyent genellikle kateterizasyon ile elde edilen tepe-tepe gradiyentini
astigi icin, kateterizasyonla elde edilen 30 mmHg’lik degerin 50 mmHg anlik

gardiente esit oldugu varsayilmaktadir. Bu nedenle anlik gradiyent bunu
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astiginda cerrahi gerekmektedir. Postoperatif olarak %20 kadarinda
obstriksiyon tekrarladigi icin (43-47), baska kanitlar olmaksizin anlik
gradiyenti 50 mmHg’dan duslk olan hastalar medikal tedavi ile izlenebilir.

EKO, tedavi karari verirken, kas kalinligi ve fonksiyonu gibi daha
bagka degerli bilgiler de saglamaktadir.

Aksesuar endokardiyal dokuya bagli subaortik obstiksiyon ¢ok nadir
bir olaydir. Ekokardiyografik olarak en sik gorulen goruntu, sistol sirasinda
cikis yolunda parasite benzer yapidir. Obstruksiyonun derecesi oldukga
degiskendir. Anatomik olarak, dokunun, mitral kapak yaprakgiklari veya
papiller kaslarla birka¢ yerinden baglantisi vardir. Cerrahi sirasinda, lezyon
aort kapagi yolu ile ¢ikartilir ve obstruksiyon giderilir (48).

Seyir: Discrete obstriksiyonun, gen¢ hastalarin ¢ogunda ilerledigi
bilinmesine ragmen hafif obstriksiyonu olan hastalarin blyuk bir baluma ileri
yaslarda yavas bir progresyon olsa da yillarca stabil kalmaktadirlar (49).
Opere edilmemis hastalarda aort yetmezligi sik olsa da erigkin donemde bile
nadiren ciddi boyuttadir; aslinda ciddi yetmezlik hemen her zaman bir islem
yapilmis (anjiyoplasti veya cerrahi) veya endokarditli hastalarda meydana
gelmektedir (42-47, 49).

Supravalviler Aort Stenozu

Tanim: Supravalviler aort stenozu, aort kapaginin Uzerinde, ¢ikan
aortanin obstruktif daralmasini ifade etmektedir. Bu anomali siklikla elfin (cin-
peri) yuzi (Williams sendromu) (50) ve periferik pulmoner stenoz ve
koarktasyon gibi diger vaskuler lezyonlar ve koroner arter veya renal arter
stenozlari ile iligkilidir.

Prevalans: Supravalviler aort stenozu nadir bir anomalidir ve gecen
14 yilda Boston Cocuk Hastanesi dosyalarinin taranmasi ile 134 hasta
listelenmistir. Bunlarin 42 tanesinde Williams sendromu vardi. 7¢q11.23
kromozomunda bir anomali ile iliskili olan ve Williams sendromu o6zellikleri
tasimayan (51, 52) otozomal dominant gecisi olan bir familyal form

tanimlanmigtir.
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Bazen asimetrik olan darlik yapan halka, aort kapaginin ve sinus
valsalvanin Gzerinde yerlesmistir. Obstriksiyon yapan dokunun kenari sinus
valsalvaya dogru uzanabilmekte ve koroner girisin akimini azaltmaktadir.
Nadiren koroner daralma tamdir, bozuk aort kapaginin bir yapragr dokunun
tikayici kenarina yapismaktadir. Aortik [imen ¢ok daraldiginda orantili olarak
sol ventrikil hipertansiyonu ve hipertrofisi meydana gelmektedir.
Obstruksiyon genellikle lokalizedir, fakat yaklasik %Z20’sinde g¢ikan aorta
boyunca diffuz olarak yayillmaktadir. Aort Kkuspisi siklikla kalin ve
bozulmustur, bazen aort duvarina yapisiktir, fakat her ne kadar aort
yetmezligi sik gorulse de nadiren siddetlidir.

Bazi hastalarin diger vaskuler obstruksiyonlari vardir. Pulmoner
arterlerde hipoplazi ile birlikte periferik pulmoner stenoz %30, aort
koarktasyonu %15, renal arter stenozu %5’inde gorulmekte; obstriksiyon
ayrica aortanin dallarinda da gorulebilmektedir. Williams sendromu olanlarin
%85 kadarinda kardiovaskuler anomaliler vardir; supravalviler aort stenozu
%71’inde, periferik pulmoner stenoz %38’ inde ve mitral yetmezlik yaklasik
%20’sinde gorulur ve bazen bunlar progresiftir (53). Aortanin abdominal
koarktasyonu da tanimlanmistir ve renal vaskuler etkilenmeye neden olabilir.
Aortadaki bu obstriksiyonlar sonradan kazanilmig ve progresif olabilir.
Aslinda bu periferik olaylar supravalviler aort stenozu olmadan da gorulebilir
ve bazen Williams sendromunun bir pargasi olarak tanimlanirlar.

Fizyoloji: Fizyolojisi, koroner kan akiminin genellikle artmis basinca
maruz kalmasi disinda, valvuler aort stenozuna benzerdir; nadiren koroner
girigsler tikali olabilir. Her durumda, hipertrofik bir ventrikllin ihtiyaclari,
koroner giris obstriiksiyonu olsun ya da olmasin, muhtemelen miyokardiyal
ihtiyag ile perfizyon arasinda bir uyumsuzlukla sonuglanacaktir, nadiren de,
sag kuspisin supravalviler duvara flzyonu (sag koroner akimda azalma ile
sonuglanan) olan c¢ocuk hastalarda egzersiz sirasinda ani 6lum rapor
edilmistir. Williams sendromu olan hastalarda erken bebeklik déneminde

hiperkalsemi gorilmektedir (54).
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Klinik: Williams sendromu olan hastalarda, tipik cin yuzu, dis
problemleri, mental retardasyon ve oldukga arkadasca ve neseli kigilik vardir.
Tanisi supheli olan hastalar muhtemel supravalviler aort stenozu agisindan
degerlendiriimelidir. Diger taraftan, bu hastalarda, bazen trilin de eglik ettigi
baziller UfurGm nedeniyle supravalviler aort stenozu saptanmaktadir.
Supravalvuler aort stenozu agisindan aile oykusu olabilir. Bu gocuklarda
blylume / gelisme iyi degildir; egzersiz intoleranslari nadiren de efor ile anjina
olabilir. Senkop da rapor edilmistir.

Fizik muayenede, Williams sendromu bulgularindan baska,
hastalarin kalp tabaninda ve suprasternal c¢entikte sistolik Gfurim, ikinci
siklikta titresim veya tril olabilir. Periferik pulmoner stenozu dusunduren
ufarumler duyulabilir.

EKG: Cikan aortada obstriksiyon siddetli ise sol ventrikil hipertrofisi
olabilir.

Gogus grafisi: Kalp biraz geniglemis olabilir, fakat gogus grafisi bu
tanida nadiren yardimci olur.

EKO: Tani EKO ile konulur. Aort kapagi yapraklarinin anatomisi,
sinUs valsalva, koroner arterler ve supravalviler dar bodlge gorulebilir ve
obstrikte bdlge boyunca basing gradiyentinin Doppler ile hesabi yapilabilir.
Obstriuksiyon bolgesinde duvar kalinlagsmasi genellikle belirgindir. Aort
kapag@i yapraklari kalin gorulebilir ve komissural flizyon olmamasina ragmen
anormal hareket edebilir. Sol ventrikllin miyokardiyal kalinligi genellikle
obstruksiyonun derecesini yansitir.

Aort arki ve brakiosefalik damarlar goruntilenmelidir, ¢lnku
brakiosefalik arterlerde koarktasyon ve stenoz, supravalviler aort stenozuna
siklikla eglik etmektedir. Nadiren koroner arter girisleri daralmistir veya
koroner yapraklar tarafindan obstrikte edilmistir (55).

Kardiyak kateterizasyon: Noninvaziv testlerle anatomik detaylar
acilkca ortaya konulmus komplike olmayan hastalarda kardiyak
kateterizasyon gerekli degildir. Ancak, énemli distal periferik pulmoner stenoz
gibi ek bir lezyon sliphesi varsa, bu pulmoner lezyonu (stent ile veya stentsiz)

genisletmek icin kateterizasyon yapilmaktadir, cunkl bunlara cerrahi olarak
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erisilemez. Pulmoner arter dilatasyonu ve cerrahi olarak supravalvuler aort
stenozunun giderilmesi seklindeki bu kombine yaklagim, siddetli elastin
arteriyopatisi olanlarda, tek basina cerrahiye gore daha uzun dénem yasam
saglamaktadir (56). Nadiren, farkli aort dallarinin stenozlari da dilatasyon ve
stent uygulamasi ile tedavi edilebilir.

Tedavi: Semptom oldugunda veya anlik gradiyent 30 mmHg'den
baylk oldugunda, 6zellikle de lezyon ayirik (discrete) ise farkli teknikler
kullanilarak cerrahi diuzeltme yapilmaktadir. Bunlar siklikla obstriksiyonu
onemli oranda azaltir.

Seyir: lleri derecede obstriiksiyon gelisebilmesine ragmen
supravalvuler obstriksiyon cerrahi olarak basaril bir sekilde giderilmektedir.
Aort koarktasyonu, renal arter stenozu veya aortik arkin dallarinin
obstriksiyonlari meydana gelebilir ve tekrarlayabilir. Her yeni problem
kendine has durumuna goére degerlendiriimeli ve ayrica tedavi edilmeli. Yirmi
yillik survey ve tekrar girisimsizlik orani sirasiyla %77 ve %49 olarak rapor
edilmistir (56, 57). Bu hastalarin bazilarinda orta ve dusuk dereceli periferik

pulmoner stenozun spontan olarak dizelebilmesi ilging bir durumdur (58).

Biklispid Aort Kapagi

Tanim: Konjenital biklspid kapak, iki yaprakcik ve iki komissur ile
karakterizedir.

Prevalans: Bikuspid aort kapagdi genel popullasyonda yaygin goérulen
bir anomalidir ve stenoz/yetmezlik olmaksizin sik goérulur (15, 18, 27). Cogu
diger kardiyak defektlerle iligkilidir (Valvuler aort stenozu, aort yetmezligi, aort
koarktasyonu, VSD ve endokardiyal yastik defekti).

Klinik: BikUspid kapak daha cok erkeklerde gorulir. Sol sternal
kenara uyan apekste; sabit, erken sistolik ejeksiyon kliginin duyulmasi ile
akla gelir. Ayica sag ikinci interkostal aralikta aort yetmezliginin veya aort
darliginin Gfarima alinmasi, biklspid aort kapagini distndtrmelidir

EKG: Ozellikli bulgusu yoktur.
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Akciger Grafisi: Ozellikli bulgusu yoktur.

EKO: Taniyi dogrular ve anatomik detaylar verir.

Tedavi: Endokardit riski tasir ve bu nedenle antibiyotik proflaksisi
gerekmektedir.

Seyir: Cogdu bikUspid aort kapaklarda sonugta stenoz ve yetmezlik
gelismesine ragmen bu konuda genelleme yapilamaz (59). Eriskinlerde
bikispid aort ile dilate aort koku arasinda iligki iyi tanimlanmigtir ve
bazilarinda bu dilatasyon progresyon gosterir. Erigkinlerde nadiren ruptur
olmasina ragmen ¢ocuklarda ruptir olmaz.

Aort stenozu, poliklinigimize oldukga sik gelen tanilar arasinda olup,
bu taniyla takip edilen oldukga fazla hastamiz bulunmaktadir. Aort stenozu
tanisi alan hastalarimizin seyirlerini inceleyerek, bu c¢alismada 2005-2008
yillar arasinda polikliniklerimizde tani almis hastalarin klinik ve demografik

Ozelliklerini ve prognozunu belirlemeyi amacladik.
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GEREG VE YONTEM

2005-2008 tarihleri arasinda Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi’nde izlenen
veya yatarak tedavi gormus olan aort stenozu tanisi almig 500 ¢ocuk
hastanin dosyalari argivden istenerek klinik ve demografik o6zellikleri
degerlendirildi. Calisma Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi Arastirmalar
Etik Kurulu’nda onaylandiktan sonra baglatildi (26.05.2009 tarih ve 2009-9/70
no’lu karar).

Dosyalarda asagidaki veriler incelendi;

1) Hastalarin tani yasi,

2) Etiyolojisi,

3) Tani anindaki sol ventrikil sistolik gradiyenti (LVSG) ve
ejeksiyon fraksiyonu (EF),

4)  Kontrollerde LVSG ve EF,

5) Eslik eden sol ventrikul disfonksiyonu (LVDF),

6) Eslik eden sol ventrikul hipertrofisi (LVHT),

7) Eslik eden mitral yetmezlik (MY), aort yetmezligi (AY),

8) Tani aninda eslik eden bagka kardiyak hastaliklar,

9) Tani aninda/izlemde semptom,

10) Uygulanan girisimsel islemler (Kateter anjiyografi, Balon
valvuloplasti, valvilotomi, komisslrotomi, kapak replasmant),

11) Tani aninda hafif aort stenozu olanlarin progresyonu veya
regresyonu,

12) Tani aninda orta aort stenozu olanlarin progresyonu veya
regresyonu,

13) Tani aninda agir aort stenozu olanlarin progresyonu veya
regresyonu,

14) Stenozun derecesine gore endokardit sikligi.

Calismamizda sol ventrikll sistolik gradiyenti 10-49 mmHg olan
hastalar hafif AS, 50-74 mmHg olan hastalar orta AS ve 75 mmHg’dan blyuk

olan hastalar agir AS olarak siniflandirildi (7, 8).
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Calismamizin istatistiksel analizleri SPSS istatistiksel analiz paket

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

Caligmaya 2005-2008 yillar arasinda aort stenozu tanisi almis 500
cocuk hasta alindi. Tani aninda 486 hasta (%97.2) hafif AS, 6 hasta (%1.2)
orta AS ve 8 hasta (%1.6) agir AS idi (Tablo-1).

Calismaya alinan 500 hastanin 355 tanesi (%71) erkek ve 145 tanesi
(%29) kizdi. Tani aninda hafif AS olanlarin 345 tanesi (%71) erkek, 141
tanesi (%29) kizdi. Tanida orta AS olanlarin 3 tanesi (%50) erkek, 3 tanesi
(%50) kizdi. Tanida agir AS olanlarin 7 tanesi (%87.5) erkek, 1 tanesi
(%12.5) kizdi. Tani anindaki AS siddeti ile cinsiyet arasinda istatiksel olarak
anlamli bir iliski saptanmadi (p>0.05) (Tablo-2).

Calismaya alinan hastalarin AS tipine gore sikliklari incelendiginde;
479 hastada (%95.8) valviler AS, 16 hastada (%3.2) subvalvuler AS ve 3
tanesinde (%0.6) supravalviler AS saptandi. Ayrica 1 hastamizda valviler ve
supravalviler AS birlikteligi ve 1 hastamizda valviler ve subvalviler AS
birlikteligi vardi. Supravalviler AS saptanan 3 hastamizdan 2’sinde Williams
sendromu vardi (Tablo-3).

TUm hastalarin yas ortalamasi 7.22+4.36 idi (yas araligi 3 gun ile 17
yil arasi). Hafif AS olan hastalarin ortalama tani yasi 7.29+4.33, orta AS olan
hastalarin ortalama tani yasi 5.94+4.89 ve agir AS olanlarin ortalama tani
yasl 4.43+5.50 olarak bulundu (Tablo-1). Kruskal Wallis testi ile bakilan p
degeri 0.096 idi. Tani yasi ile AS siddeti arasinda anlamli bir fark yoktu.

Calismaya alinan AS’li hastalarin 87 tanesinde (%17.4) MVP, 86
tanesinde (%17.2) bikuspid aorta, 24 tanesinde (%4.8) ASD, 14 tanesinde
(%2.8) VSD, 14 tanesinde (%2.8) PS saptanirken, 235 tanesinde (%47) eslik
eden bagka bir kardiyak hastalik yoktu. Tablo-4, c¢alismaya alinan
hastalarimizda AS’'ye eslik eden kardiyak hastaliklari ve sikliklarini

gOstermektedir.
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Tablo-1: AS siddetine gore gorulme sikligi ve ortalama tani yaslari.

_ _ Siklik
AS siddeti Ortalama tani yasi
n (%)
Hafif AS 486 (97.2) 7.29+4.33
Orta AS 6 (1.2) 5.94+4 .89
Agir AS 8 (1.6) 4.43+5.50

AS: aort stenozu.

Tablo-2: Cinsiyete gore AS siddetinin siklig1.

AS siddeti Erkek Kiz
n (%) n (%)
355 (71) 145 (29)
Hafif AS 345 (97.2) 141 (97.2)
Orta AS 3(0.9) 3(2.)
Agir AS 7(2) 1(0.7)

AS: aort stenozu.

Tablo-3: Hastalarin AS tipine gore sikliklari.

o Sikhk

AS Tipi
n (%)

Valvuler AS 479 (95.8)
Subvalviler AS 16 (3.2)
Supravalviler AS 3 (0.6)
Valvdler + supravalviler AS 1(0.2)
Valvdler + subvalviler AS 1(0.2)

AS: aort stenozu.
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Tablo-4: Caligmaya alinan aort stenozlu hastalarimizda gorulen ek kardiyak

hastaliklar.
Eslik eden kardiyak hastalik | Hasta sayisi (%)
Yok 235 (47)
Bikuspid aorta 86 (17.2)
Atriyal septal defekt 24 (4.8)
Aort Koarktasyonu 10 (2)
Ventrikuler septal defekt 14 (2.8)
Hipertrofik kardiyomyopati 2 (0.4)
Pulmoner stenoz 14 (2.8)
Dilate kardiyomyopati 3 (0.6)
Fallot Tetralojisi 1(0.2)
Akut romatizmal ateg 6 (1.2)
Mitral valv prolapsusu 87 (17.4)
Patent duktus arteriozus 5(1)
Patent foramen ovale 12 (2.4)

Hastalarimizin %17.2’sinde (86 hasta) Bikuspid Aorta vardi. Bikuspid
Aorta olanlarin 76 tanesi (%88.4) hafif AS, 5 tanesi (%5.8) orta AS ve 5
tanesi (%5.8) agir AS idi. Calismaya alinan hastalar icinde biklspid aortasi
olanlarda AY daha fazla saptandi (p<0.001) (Tablo-5).

Tablo-5: BikUspid Aorta ile AY sikhdi arasindaki iligki.

Aort Yetmezligi P
BikUspid Aorta Yok Var
Yok 386 (%93,2) 28 (%6,8) <0,001
Var 24 (%27,4) 62 (%72,1)

AY: aort yetmezligi.
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Tani aninda AS’nin siddeti ile tani anindaki LVSG ve EF arasindaki
iliski Tablo-6’da gosterilmigtir. Tani aninda AS’nin siddeti ile ortalama EF

arasinda istatiksel fark saptanmadi (p>0.05).

Tablo-6: Tani aninda AS siddeti ile LVSG ve EF iligkisi.

Ortalama LVSG Ortalama EF
Hafif AS 16.2+5.81 (min:10-max:45) 67.54+4.0
Orta AS 61.6716.05 (min:55-max:70) 72.5£7.53
Agir AS 91.75£13.46 (min:75-max:120) 59.38+16.35

AS: aort stenozu, LVSG: sol ventrikll sistolik gradiyenti, EF: ejeksiyon fraksiyonu.

Hafif AS’ lerin %91.4’Unde (n: 444) MY yok, %8.6’sinda (n: 42) MY
vardil. Orta AS’ lerin hi¢birinde MY yoktu. Agir AS’ lerin %62.5’inde (n: 5) MY
yok, %37.5’'inde (n:3) MY vardi. Agir AS ile hafif AS arasinda MY gorulme
acisindan istatiksel olarak anlamli fark varken (p:0.014), diger gruplar
arasinda fark yoktu.

Hastalarimizin %94.8'i (n: 474) muayene sirasinda Ufurum
duyularak ileri tetkik amaciyla Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi'ne sevk edilen
hastalardan olugsmaktaydi. Tablo-7'de hastalarimizin basvuru sikayetleri

gOsterilmigtir.

Tablo-7: Aort stenozlu hastalarin tani aninda basvuru sikayetleri.

Basvuru anindaki sikayeti Hasta sayisi (%)
Sikayeti yok 5(1)

Oftrim 474 (94.8)
Goguste sikisma hissi-agri 9 (1.8)

Cabuk yorulma 5(1)

Takipne 4 (0.8)

Carpinti 3(0.6)

Calismaya alinan hastalardan %96.4’G (n: 482) darlik hafif oldugu

icin medikal olarak izlenmis olup, girisimsel bir iglem uygulanmamistir.
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%?2.2’sine (n: 11, hepsi valviler AS) BVP, %0.8’'ine (n: 4) valvulotomi,
%0.2’sine (n: 1) AVR ve %0.4’une (n: 2) subaortik rezeksiyon uygulanmigtir.

AS’ nin tipine gore uygulanan tedaviler incelendiginde;

1. Valvuler AS’ lilerden 465 tanesi (%97.1) medikal izlenmis,
11 tanesine (%2.3) BVP ve 3 tanesine (%0.6) cerrahi islem uygulanmigtir.

2.  Subvalvuler AS’ lilerden 12 tanesi (%75) medikal izlenmis,
4 tanesine (%25) cerrahi uygulanmigtir.

3.  Supravalvuler AS’lilerin hepsi medikal izlenmigtir.

Calismaya alinan 500 ¢ocuk hastadan 3 tanesinde (%0.6) AS’nin
siddetinde ilerleme gozlendi. Bu hastalarin hepsi bikuspid aortaya ikincil
valviler AS’si olan hastalardi. 2 hasta (%0.4) hafif AS’den orta AS’ye,
1 hasta da orta AS’den agir AS’ye ilerledi.

118 hastada (%23.6) AS’nin siddetinde gerileme go6zlendi.
Supravalviler AS’si olan 3 hastadan 1 tanesinin siddetinde gerileme
gozlendi. Bu hastamiz orta AS’den hafif AS’ ye geriledi. Subvalvuler AS’si
olan 16 hastadan 3 tanesinin siddetinde gerileme oldu. 1 tanesi agir AS’den
orta AS’ye, 1 tanesi agir AS'den hafif AS’ye ve 1 tanesi orta AS’den hafif
AS’ye geriledi. Daha 6nce de belirtildigi gibi bu iki AS tipinin siddetinde
ilerleme saptanmadi.

Valvuler AS’lilerin 114 tanesinin (%23.7) siddetinde gerileme oldu.
Bunlardan hafif valviler AS’si olan hastalarin 97 tanesinde (%20.2) AS’nin
tamamen dulzeldigi goéraldi. Diger AS tiplerinin bazilarinin siddetinde
gerileme olmakla birlikte tam dizelme gézlenmedi. Valvuler AS'lilerin 11
tanesi (%2.29) agir AS’den orta AS’ye, 2 tanesi (%0.41) orta AS’den hafif
AS’ye ve 4 tanesi (%0.83) agir AS’den hafif AS’ye geriledi.
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TARTISMA VE SONUG

Sol ventrikdl ¢ikis yolu darliklari aort kapadina komsu bolgelerde
darliga sebep olan anatomik bozukluklardir. Kapak altinda, kapak dizeyinde
veya kapak Uzerinde olabilir. Darlik tipleri yalniz bagina veya birlikte
gorulebilir. Subvalviler darlik, sol ventrikil ¢ikis yolu darliklarn arasinda aort
kapak darligindan sonra ikinci siradadir. Supravalvuler aort darligi en nadir
olanidir. Calismaya alinan hastalarimizin AS tipine goére sikliklar
incelendiginde; 479 hastada (%95.8) valviler AS, 16 hastada (%3.2)
subvalviler AS ve 3 tanesinde (%0.6) supravalviler AS saptandi ve
bulgularimiz literatir ile uyumluydu. Ayrica 1 hastamizda valviler ve
supravalviler AS birlikteligi ve 1 hastamizda valviler ve subvalvuler AS
birlikteligi vardi.

Sol ventrikul ¢ikis yolundaki darliklarin timu sol ventriktl ardytkinde
artisa neden olur, tedavi edilmeyen agir darliklar sol ventrikll hipertrofisi,
dilatasyonu ve yetmezligi ile sonuglanir.

BikUspid aort kapagr (BAK) en sik konjenital kardiyovaskuler
malformasyonlardan biridir (%1-2). Tutar ve ark. (60), ekokardiyografi ile
taradiklari 1075 yenidoganda BAK prevalansini 1000 canli dogumda 4.6
bulmuslardir. Erkek bebeklerde oran 7.1/1000 iken kiz bebeklerde 1.9/1000
bulunmustur. 817 ilkdgretim &grencisinde yapilan taramada oran %0.5
bulunmustur (61).

BikUspid aortik kapak hastaligi ¢cogu olguda ilerleyici seyir gosterir.
Kardiyak siklus sirasinda bikUspid kapaklarda anormal katlanma, burugma,
kapakgiklarda surtinme, turbulan akim ve hareket kisithihgr olur. Bu
zorlamalar kapakta hasara, kalsifikasyona ve darliJa neden olur (62).
BAK’ larinin en sik komplikasyonu aort darligidir. Kapakgiklarda sarkma,
fibrotik ¢ekilmeler ve sinotubuler genisleme nedeniyle yetmezlik gelisir (63).

Hastalarimizin %17.2’sinde (86 hasta) bikuspid aorta vardi. Bikuspid
aorta olanlarin 76 tanesi (%88.4) hafif AS, 5 tanesi (%5.8) orta AS ve 5

tanesi (%5.8) agir AS idi. Calismaya alinan hastalar icinde biklspid aortasi
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olanlarda AY daha fazla saptandi (p<0.001) (Tablo-5). Calismaya alinan 500
cocuk hastadan 3 tanesinde (%0.6) AS’nin siddetinde progresyon godzlendi.
Progresyon gdsteren hastalarin hepsi bikuspid aortaya ikincil valviler AS’si
olan hastalardi. Calismamizda saptadigimiz bu sonuglar, bikispid aortanin
valvuler AS’nin etiyolojisinde 6nemli bir yer tuttugunu, AY ile anlamli bir
iligkisinin oldugunu ve ilerleyebilecegini gostermektedir.

Subvalviller darlik, sol ventrikil ¢ikis yolu darliklari arasinda aort
kapak darligindan sonra ikinci siradadir. Aort stenozlu ¢ocuk hastalarin %8-
20’sinde gorulur (64). Erkeklerde kizlara gore iki-u¢ kat fazladir. Eslik eden
kardiyak malformasyonlar hastalarin %50-65’inde gorulur. En sik olanlar
ventrikuler septal defekt (VSD), aort koarktasyonu, patent duktus arteriozus,
sol superior vena kava ve aort kapak darligidir.

Calismamizda da ikinci siklikta (n: 16) (%3.2) subvalviler AS
saptandi. Bu hastalarin 10 tanesi erkek ve 6 tanesi kizdi.

AS’nin tipinden bagimsiz olarak, c¢alismamizda incelenen AS'li
hastalarin 87 tanesinde (%17.4) MVP, 24 tanesinde (%4.8) ASD, 14
tanesinde (%2.8) VSD, 14 tanesinde (%2.8) PS saptanirken, 321 tanesinde
(%061.2) eslik eden baska bir kardiyak hastalik yoktu (Tablo-4). MVP,
toplumda sik gorulen bir kapak hastaligidir. Calismamizda eglik eden en sik
kardiyak hastalik olarak 6ne gikmasi koinsidans olarak yorumlanmistir.

Aort stenozunun diger tiplerine gore daha nadir gorulen supravalvuler
AS, Klinik olarak U¢ sekilde ortaya c¢ikar. Williams sendromu ile birlikte
gorulme sikligi %28-50, normal ylz gorunuml ve zeka dizeyi ile giden,
otozomal dominant gecis gdsteren ailesel sekli %20, yine normal yiz
goérunumu ve zeka duzeyine sahip sporadik vakalar seklinde gorulme sikligi
%50 olarak bildirilmistir (65). Supravalviler AS saptanan 3 hastamizdan
2’sinde Williams sendromu, 1 hastamiz da sporadik vaka olarak saptandi.

Literatirde AS’li hastalarin gogu hafif stenoz ile basvurmakta (66, 67)
ve ani Olumler nadir gorulmektedir (68-70). Keane ve ark. (71) tarafindan
yapllan calismada hafif valviler stenozu olan hastalarda daha duisik
progresyon oldugu gosterilmistir. Yine Kitchiner ve ark.’nin (72) yaptigi baska

bir calismada, konjenital aort kapak stenozunun baslangicta hafif siddette
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olsa dahi sonradan progresyon gosterebilecegi fakat hafif AS’li hastalarin,
orta AS’lilere gore belirgin olarak daha iyi prognoza sahip oldugu belirtiimigtir.
Calismamizda da literaturle uyumlu olarak en sik hafif AS saptandi (n: 486,
%97.2). 118 hastada (%23.6) AS’nin siddetinde azalma go6zlendi. Bunlardan
97 tanesinde (%20.2) AS’nin tamamen duzeldigi goruldu. Eroglu ve ark.’nin
(73) yaptigi bir calismada, tani aninda hafif AS olan 72 hastanin izleminde
%3 orta AS, %1 agir AS gelismis. Tani aninda orta AS olan hastalarin
%36’sinda agir AS gelistigini saptamislar.

Calismamizda hastalarimizdan 3 tanesinde (%0.6) AS’nin siddetinde
ilerleme gézlendi. ilerleme gdsteren hastalarin hepsi bikiispid aortaya ikincil
valviller AS’si olan hastalardi. iki hasta (%0.4) hafif AS’den orta AS’ye, 1
hasta da orta AS’den agir AS'ye ilerledi. ilerleme oraninin daha duisik
olmasi, tani aninda hafif AS’li hasta sayimizin fazla olmasi ve hafif AS’'nin
prognozunun genel olarak iyi oldugu seklinde yorumlandi.

Calismamizda tani yasi ile AS siddeti arasinda anlamli bir fark yoktu.
Kritik AS, yenidogan doneminde tani alan konjenital AS’lerin dnemli bir
kismini olusturur. Fakat AS olan ¢ocuklarin énemli bir kismi asemptomatik
olup, rutin muayene esnasinda Ufurim duyulmasi sebebiyle ileri tetkik
edilerek tani almaktadir. Bu sayede hafif AS’lerin ¢ogunlugu hayatin erken
dénemlerinde tani alabilmektedir. Bu da beklenenin aksine tani yasi ile AS
siddeti arasinda iliski olmamasini agiklamaktadir. Hastalarimizin %94.8’i
(n: 474) muayene sirasinda ufurim duyularak ileri tetkik amaciyla Cocuk
Kardiyoloji Poliklinigi’ne sevk edilen hastalardan olusmaktaydi (Tablo-7).

Bilindigi Uzere ilerleyici AS, siklikla sol ventrikil disfonksiyonu ve
mitral yetmezlige (MY) yol acar (74). Calismamizda, 4 hastada sol ventrikil
disfonksiyonu (LVDF) vardi. Ug¢ hasta agir AS, 1 hasta da dilate
kardiyomyopatinin (DKMP) eslik ettigi hafif AS olgusuydu. Hafif AS’ lerin
%8.6’sinda (n: 42) MY vardi. Orta AS’ lerin higbirinde MY yoktu. Adir AS’lerin
%37.5'inde (n: 3) MY vardi. Agir AS ile hafif AS arasinda MY goériime
acisindan istatiksel olarak anlamli fark varken (p:0.014), diger gruplar

arasinda fark yoktu.
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Reid ve ark. (75), cerrahi gereksinimi valvuler stenozu olanlarda en
dusuk saptamisglar. Flaker ve ark. (76), supravalvliler aort stenozu olan
hastalarin %64’UnUn cerrahiye gittigini saptadilar. Literatirde birden fazla
yerde obstruksiyonu olan hastalarda operasyon ve reoperasyon oranlarinin
yuksek oldugu, bunun da kot prognozla iligkili oldugu belirtiimektedir (77-
79).

Calismaya aldigimiz hastalardan %96.4’G (n: 482) medikal olarak
izlenmis olup, girisimsel bir islem uygulanmamistir. Valviler AS’lilerden 465
tanesi (%97.1) medikal izlenmis olup, bu sonug¢ literatirle uyumludur.
Subvalvuler AS’lilerden 12 tanesi (%75) medikal izlenmig, 4 tanesine (%25)
cerrahi uygulanmigtir. Literatirde belirtilenden farkli olarak, supravalviler
AS’lilerin hepsi medikal izlenmistir. Bunun nedeni, vaka sayisinin az olmasi
ve izlem surelerinin U¢ yiIl gibi kisa olmasi olabilir. Birden fazla yerde
obstriksiyonu olan iki hastamizin prognozunda ilerleme saptanmadi. Fakat
bu hastalarin literattrde belirtilen kétl prognozunun saptanabilmesi igin uzun
sureli izleme ihtiyag vardir.

infektif endokardit, giinimiizde yaygin olmayan bir komplikasyondur
(80), fakat subaortik stenozla iligkisi daha once belirtilmistir (81, 82).
Hastalarimizin hicbirinde infektif endokardit’ e rastlaniimadi. Bu da AS tanisi
alan tum hastalara siki bir infektif endokardit proflaksisi uygulanmasina
baglandi.

Calismamizin sonucunda, ¢ocukluk cagindaki aort stenozunun buyuk
cogunlugunun valviler oldugu ve ¢ogunun siddetinin hafif oldugu saptandi.
Bulgularimiz literatlr ile uyumluydu. Aort stenozu hafif siddette bile olsa
ilerleme gdsterebilir. Bizim olgularimizin ¢ogunlugu iyi prognoza sahipti.
Valviler AS’si olan hafif siddetli olgularimizin %20.2’sinde AS’nin tamamen
dizeldigi goruldiu. Bulgularimiz literatlri desteklemekteydi. Sik gorilen
konjenital kardiyovaskiler malformasyonlardan olan, biklspid aortik kapak
hastaligi, codu olguda ilerleyici seyir gosterir ve AS ile AY’ye neden olabilir.
Calismamizda, biklspid aortanin valviler AS’nin etiyolojisinde énemli bir yer

tuttugu, AY ile anlamli bir iligkisinin oldugu ve ilerleyebilecegi saptandi.
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incelenen hastalarda hig infektif endokardit gelismemis olmasi, uygulanan

infektif endokardit proflaksisine baglandi.
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EKLER

EK-1: Kisaltmalar

AD
ARA
AS
ASD
AVR
AY
BVP
DKMP
EF
EKG
EKO
FT
HTKMP
KKY
MVP
MY
PFO
PS
VSD

: Aort Darhigi

: Akut Romatizmal Ates

. Aort Stenozu

. Atriyal Septal Defekt

: Aort Valv Replasmani

. Aort Yetmezligi
: Balon Valvuiloplasti

. Dilate kardiyomyopati

: Ejeksiyon Fraksiyonu

. Elektrokardiyografi

. Ekokardiyografi

. Fallot Tetralojisi

. Hipertrofik kardiyomyopati
. Konjestif Kalp Yetmezligi
: Mitral Valv Prolapsusu

. Mitral Yetmezlik

: Patent Foramen Ovale

: Pulmoner Stenoz

: Ventrikller Septal Defekt
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