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Pulmoner Kapak Yokluğu İle Birlikte Fallot Te~ralojisi 

Azmi Özler, Murat Demirtaş, Ahmet Narin • 

ÖZET. Pulmoner kapak yok/uğu ile birlikte fallot telra/ojisi sendromu ventriküler septal defekt, overn­
ding aorta, sağ ventrikii/er lıipertrofi ve kapaklann yok/uğu ya da nıdinıentarlığı ile birlikte giden 
pulmoner annu/er stenozla karakterizedir. 

Belirtiler yenidoğanın yaşamını telıdit edecek ölçüde respiratuar obstn"iksiyon ve kalp yetmezliğinden 

yıllarca hiç kısıt/anmadan yaşayabilen senıptomsuz şalııslara kadar değişebilir. 

Anahtar Kelimeler .pulmoner kapak yoklu(tu .fallot tetralojisi. 

Tetrology of Fallot with Absent Pulmonary Valve 

SUMMARY. 17ıe syndrome of tetrology of fallot witlı absent pulnıonary va/ve is characterized by 
ventricu/ar septal defekt, overriding of tlıe aorta, riglıt ventricular lıipertrophy and pulmonary annu/ar 
stenosis is association witlı absent or mdimentary va/ve. 

Symptoms vary from life-tlıreatening respiratory obstnıction or cardiac failure in neonates to absence 
of symptoms bı patients wlıo may live wırestricted lives for many years. 

Key Words .absent pulmonary valve .tetrology of fallot. 

Pulmoner kapağın yokluğu ile birlikte olan fallot 
tetralojisi olguları nadir görülen, ancak çıkardığı so­
lunum problemleriyle özel ilgi isteyen bir antite 
oluşturmaktadır. Bu yazıda bir olgumuz nedeniyle 
konuyu literatür ışığında tartışmak istedik. 

Olgu 

Z.A. 8 yaşında erkek çocuğu. Kl iniğimize koştuğu ve 
hareket ettiği zaman yorulma yakınmaları ile başvu­
rusunda yapılan muayenesinde sol sternal kenarda 
özellikle 3. ve 4. interkostal aralıklarda 3/6 pansisto­
lik üfürüm, mezokardiak bölgede thrill , EKG de sağ 
aks sapması , sağ ventrikül hipertrofisi bulguları , te­
legrafide kardiotorasik indeks 0.65, pulmoner ko­
nus belirgin ve sağ ventrikül hipertrofi bulguları sap­
tanması üzerine tetkik ve tedavi için yatırıldı. Eko-
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kardiografik tetkikte interventriküler septum ve sol 
ventrikül arka duvar kalınlıkları artmış olduğu, sağ 

ventrikülün hipertrafik olduğu interventriküler sep­
tumda defekt olduğu ve aortanın % 25 sağa kaydığı 
saptandı. Yapılan kalp kateterizasyonunda sağ 

ventrikül basıncı sistemik seviyede, pulmoner ka­
pak üzerinde 92 mmHg sistolik gradient saptandı. 
(RV: 125/2 mmHg, PA: 33/1 O mmHg, RA: 2 
mmHG, PCWP: 2 mmHg). Sağ ventrikülden yapılan 
anjioda pulmoner arter ile birlikte aortanın da dol­
duğu gözlendi (Resim: 1, 2). 

Hasta fallot tetralojisi tanısıyla ameliyata alındı. Ya­
pılan eksplorasyonda pulmoner arterin anulus hiza­
sında ring tarzında dar olduğu ve poststenotik dila­
tasyon bulunduğu gözlendi. Açık kalp tekniği ile sağ 
ventrikül çıkım yoluna pulmoner kapak annulusuna 
kadar uzatabiiinecek insizyon yapıldı. Pulmoner ka­
pakların oluşmamış olduğu ve annulus seviyesinde 
ring tarzında darlık olduğu saptandı. Ventriküler 
septal defekt bulunarak PTFE yama ile kapatıldı. 

Hastanın yaşı ve kilosuna uyan 15 nolu hegar buji-
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si yardımıyla pulmoner arter PTFE dış yama ile 
onarıldı. Ameliyat sonu PCWP: 8 mmHg, PA: 20/7 
mmHg ve sağ ventrikül ve pulmoner arterden alı­
nan kan gazı örneklerinde rezidüel shunt yoktu. 
AV/LV indeksi 0.3 olarak ameliyat sonlandırıldı. 

Ameliyat sonu devre komplikasyonsuz seyreden 
hasta onuncu günü taburcu edildi. 

Resim: 1 

Resim: 2 

Tartışma 

Pulmoner kapak yokluğu ile birlikte fallot tetralojisi 
nadir görülen ventriküler septal defekt, aortanın 

dekstropozisyonu, sağ ventrikül hipertrofi ve pul­
moner kapağın yokluğu ya da rudimanterliği ile be­
raber pulmoner annuler stenozla karakterize bir 
sendromdur. Bu olguların hemen tümünde daha 
doğumdan itibaren pulmoner trunkusta, sağ ve sol 
pulmoner arterterin santral ve hiler bölgelerinde 
anevrizmal dilatasyon, pulmoner regurjitasyon var­
dır. Buna bağlı olarak ciddi boyutlara varabilen tra­
keobronşial ' kampresyon görülür. 
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ilk ventriküler septal defektle birlikte pulmoner ka­
pak yokluğu olgusu Royer ve Wilson 1·2 tarafından 
1908 yılında bildirilmiştir. 1927 yılında Kurtz ve ar­
kadaşları3 nekropsi sonucu VSD, Pulmonar ring 
stenozu ve pulmoner kapak yokluğu saptanan bir 
hastanın fizik bulgularını ve klinik gidişini yayınla­

mışlardır. 

Pulmoner kapakların yokluğu, TOF ve pulmoner 
stenozlu hastaların ancak % 3-5'inde görülebilmek­
tedir4. McCaughan ve arkadaşları bunu otopsi ol­
gularının % 3-6'sı olarak vermektedirlerS. 

Pulmoner arterterin anevrizmal dilatasyonu inutero 
başlamakla ve buna bağlı olarak gelişebilen 

bronşial obstrüksiyonda eğer gelişecekse yaşamın 
ilk yılında ortaya çıkmaktadır. Klinikte semptomların 

ağırlığ ı ve çıkış yaşı büyük oranda pulmoner kom­
petansın ciddiyetine ve pulmoner kan akımına bağ­

lıdır. Ayrıca bronşial kampresyonda özel sorunlar 
yaratmaktadır. infantlar da hava yollarının kartilaji­
nöz müsküler ve elastik destek yapıları zayıftır, 
bronş lümeni dardır. Buna bağlı olarak trakeo­
bronşial sistem ekstrensek basılara çok hassastır. 
Bronşial kampresyona bağlı sorunlar ilk yılın sonu­
na doğru kendiliğinden düzelebilir. Çünkü büyüme 
ile birlikte bronş ağacı daha dirençli hale gelmekte 
ve lümeni genişlemektedir. Ancak trakeobronşial 
kampresyona bağlı ağır trakeobronşitis gibi sorunlar 
görülebil mekted ir6. 

Semptomatoloji sadece bir üfürümle kalabileceği 
gibi siyanoz, asidoz ve düşük kalp debisi belirti­
leriyle beraber olabilir, klinik durumlarına göre has­
talar asemptomatik ve belirgin semptomlular olarak 
iki gruba ayrılabil ir7. 

Hastalığın doğal gidişine gelince bunların % 50'si ilk 
yılda, büyük çoğunluğu ilk birkaç ayda ölür. Ölüm 
~edeni solunum dystresi veya kalp yetmezliğidir. 
Infant çağını aşanlar ise 20-30 yaşlarında sempto­
matik olurlar ve kronik sağ ventrikül basınç ve vo­
lüm yüklenmesine bağlı sağ ventrikül yetmezliğin­
den kaybedilirter. 

Belirgin semptomlu yenidoğan ve infantlar yoğun 
medikal tedaviye alınmalı , ventilasyon desteği sağ­
lanmalıdır. Cevap alınamıyorsa vakit geçirmeden 
cerrahi tedaviye geçmeli, total korreksiyona ilave 
olarak anevrizmal pulmoner artertere parsiyel re­
zeksiyon, plikasyon yapılmalıdır. lnkompetan ve 
stenotik pulmoner annulusun tamirinde transannu­
l~r yamanın yeterli olduğunu söyleyenler bulunduğu 
gıbı (Arensman grubu), kapak takılmasını önerenler 
(llbawi grubu), Pinsky ve arkadaşları kapak 
değişimini ancak pulmoner hipertansiyonun varlığı 
~~linde ö~ermektedirler7. Bronşial obstrüksiyon 
ıçın yapılabılecek palyatif girişimler ise izole pulmo­
ner arter anevrizmarafisi, superior vena cava sağ 
pulmoner arter anastamozu, sağ veya sol pulmoner 
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Pulmoner kapak yok/uğu, fallot telra/ojisi 

arterin divizyonunu takiben anterior konumda bir 
prostetik greft yerleştirilmesi gibi yöntemlerdiril. 

Sonuç olarak TOF-Absent pulmonary valve olguları 
seyrek rastlanmasına karşın özellikle yenidoğan pe­
riodunda problem çıkarabilir. Bu dönemde tanı ko­
nulamayan ve ileri yaşiara kadar gelebilen minimal 
bronş obstrüksiyonlu olgularda mutlaka cerrahi gi­
rişim gerekir. Bronş obstrüksiyonunun tipine göre 
cerrahi tedavi yönlendirilmelidir. 
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