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Pulmoner Kapak Yoklugu Ile Birlikte Fallot Tetralojisi

Azmi Ozler, Murat Demirtas, Ahmet Narin®

OZET. Pulmoner kapak yoklugu ile birlikte fallot tetralojisi sendromu ventrikiiler septal defekt, overri-
ding aorta, sag ventrikiiler hipertrofi ve kapakiarnn yokiugu ya da rudimentari@ ile birlikte giden

pulmoner annuler stenozla karakterizedir.
Belirtiler yenidoganin yasamini

tehdit edecek olciide respiratuar obstritksiyon

ve kalp yetmezliginden

yllarca hi¢ kisitlanmadan yasayabilen semptomsuz saluslara kadar degisebilir.

Anahtar Kelimeler .pulmoner kapak yoklugu .fallot tetralojisi.

Tetrology of Fallot with Absent Pulmonary Valve
SUMMARY. The syndrome of tetrology of fallot with

absent pulmonary valve is characterized by

ventricular septal defekt, overriding of the aorta, right ventricular hipertrophy and pulmonary annular
stenosis is association with absent or rudimentary valve.

Symptoms vary from life-threatening respiratory obstruction or cardiac failure in neonates to absence
of symptoms in patients who may live unrestricted lives for many years.

Key Words .absent pulmonary valve .tetrology of fallot.

Pulmoner kapagin yoklugu ile birlikte olan fallot
tetralojisi olgulan nadir goriilen, ancak c¢ikardigi so-
lunum problemleriyle &zel ilgi isteyen bir antite
olusturmaktadir. Bu yazida bir olgumuz nedeniyle
konuyu literatiir 1s1ginda tartigmak istedik.

Olgu

Z.A. 8 yasinda erkek cocudu. Klinigimize kostugu ve
hareket ettidi zaman yorulma yakinmalarn ile basvu-
rusunda yapilan muayenesinde sol sternal kenarda
Ozellikle 3. ve 4. interkostal araliklarda 3/6 pansisto-
lik Gftiriim, mezokardiak bolgede thrill, EKG de sag
aks sapmasi, sag ventrikil hipertrofisi bulgulari, te-
legrafide kardiotorasik indeks 0.65, pulmoner ko-
nus belirgin ve sag ventrikil hipertrofi bulgular sap-
tanmasi Uzerine tetkik ve tedavi icin yatirldi. Eko-
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kardiografik tetkikte interventrikiiler septum ve sol
ventrikiil arka duvar kalinhiklan artmis oldugu, sag
ventrikiiliin hipertrofik oldugu interventrikiler sep-
tumda defekt oldugu ve aortanin % 25 saga kaydigi
saptandi.  Yapilan kalp kateterizasyonunda sag
ventrikil basinci sistemik seviyede, pulmoner ka-
pak (zerinde 92 mmHg sistolik gradient saptand.
(RV: 1252 mmHg, PA: 33/10 mmHg, RA: 2
mmHG, PCWP: 2 mmHg). Sag ventrikiilden yapilan
anjioda pulmoner arter ile birlikte aortanin da dol-
dugu gozlendi (Resim: 1, 2).

Hasta fallot tetralojisi tanisiyla ameliyata alindi. Ya-
pilan eksplorasyonda pulmoner arterin anulus hiza-
sinda ring tarzinda dar oldugu ve poststenotik dila-
tasyon bulundudu gézlendi. Agik kalp teknigi ile sag
ventrikiil cikim yoluna pulmoner kapak annulusuna
kadar uzatabilinecek insizyon yapildi. Pulmoner ka-
paklarin olugmamig oldugu ve annulus seviyesinde
ring tarzinda darlik oldudu saptandi. Ventrikiiler
septal defekt bulunarak PTFE yama ile kapatildi.
Hastanin yagt ve kilosuna uyan 15 nolu hegar buji-



si yardimiyla pulmoner arter PTFE dig yama ile
onarildi. Ameliyat sonu PCWP: 8 mmHg, PA: 20/7
mmHg ve sag ventrikill ve pulmoner arterden ali-
nan kan gazi érneklerinde rezidiiel shunt yoktu.
RV/LV indeksi 0.3 olarak ameliyat sonlandirid.
Ameliyat sonu devre komplikasyonsuz seyreden
hasta onuncu giinii taburcu edildi.

Resim: 1

-

Resim: 2

Tartigma

Pulmoner kapak yokludu ile birlikte fallot tetralojisi
nadir gorilen ventrikller septal defekt, aortanin
dekstropozisyonu, sag ventrikiil hipertrofi ve pul-
moner kapagin yoklugu ya da rudimanterligi ile be-
raber pulmoner annuler stenozla karakterize bir
sendromdur. Bu olgularin hemen tiimiinde daha
dodumdan itibaren pulmoner trunkusta, sad ve sol
pulmoner arterlerin santral ve hiler bdlgelerinde
anevrizmal dilatasyon, pulmoner regurjitasyon var-
dir. Buna bagli olarak ciddi boyutlara varabilen tra-
keobrongial kompresyon goriilir.

o
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ilk ventrikiiler septal defektle birlikte pulmoner ka-
pak yoklugu olgusu Royer ve Wilson'-? tarafindan
1908 yilinda bildirilmigtir. 1927 yilinda Kurtz ve ar-
kadaglan® nekropsi sonucu VSD, Pulmonar ring
stenozu ve pulmoner kapak yoklugu saptanan bir
hastanin fizik bulgularini ve klinik gidisini yayinla-
miglardir.

Pulmoner kapaklarin yoklugu, TOF ve pulmoner
stenozlu hastalann ancak % 3-5'inde gériilebilmek-
tedir®. McCaughan ve arkadaglan bunu otopsi ol-
gularinin % 3-6’si olarak vermektedirler®.

Pulmoner arterlerin anevrizmal dilatasyonu inutero
baglamakta ve buna bagh olarak gelisebilen
bronsial obstrilksiyonda eger gelisecekse yasamin
ilk yilinda ortaya gikmaktadir. Klinikte semptomlarin
agirhg ve cikis yasi bilylk oranda pulmoner kom-
petansin ciddiyetine ve pulmoner kan akimina bag-
lidir. Ayrica brongial kompresyonda 6zel sorunlar
yaratmaktadir. infantlar da hava yollarinin kartilaji-
ndz muskiller ve elastik destek yapilan zayiftr,
brong limeni dardir. Buna badl olarak trakeo-
brongial sistem ekstrensek basilara gok hassastr.
Brongial kompresyona bagh sorunlar ilk yilin sonu-
na dogru kendiliginden diizelebilir. Clinkii biiylime
ile birlikte brong agaci daha direngli hale gelmekte
ve luimeni genislemektedir. Ancak trakeobronsial
kompresyona bagl adir trakeobronsitis gibi sorunlar
goriilebilmektedir®.

Semptomatoloji sadece bir Ufiiriimle kalabilecedi
gibi siyanoz, asidoz ve dusik kalp debisi belirti-
leriyle beraber olabilir, klinik durumlarina gore has-
talar asemptomatik ve belirgin semptomiular olarak
iki gruba ayrilabilir”.

Hastaligin dogal gidisine gelince bunlarin % 50'si ilk
yilda, biyik gogunlugu ilk birkag ayda olir. Olim
nedeni solunum dystresi veya kalp yetmezligidir.
Infant cagini aganlar ise 20-30 yaglarinda sempto-
matik olurlar ve kronik sag ventrikiil basing ve vo-
itm ylklenmesine bagdh sad ventrikiil yetmezligin-
den kaybedilirler.

Belirgin semptomlu yenidogan ve infantlar yogun
medikal tedaviye alinmali, ventilasyon destedi sag-
lanmalidir. Cevap alinamiyorsa vakit gegirmeden
cerrahi tedaviye gegmeli, total korreksiyona ilave
olarak anevrizmal pulmoner arterlere parsiyel re-
zeksiyon, plikasyon yapilmalidir. Inkompetan ve
stenotik pulmoner annulusun tamirinde transannu-
ler yamanin yeterli oldugunu séyleyenler bulundugu
gibi (Arensman grubu), kapak takilmasini énerenler
(lbawi grubu), Pinsky ve arkadaglan kapak
degisimini ancak pulmoner hipertansiyonun varligi
halinde 8nermektedirler’. Brongial obstriiksiyon
I¢in yapilabilecek palyatif girigimler ise izole pulmo-
ner arter anevrizmarafisi, superior vena cava saj
pulmoner arter anastamozy, sag veya sol pulmoner
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Pulmoner kapak yoklugu, fallot tetralojisi

arterin divizyonunu takiben anterior konumda bir
prostetik greft yerlestirimesi gibi yontemlerdir®,

Sonug olarak TOF-Absent pulmonary valve olgulari
seyrek rastlanmasina kargin 6zellikle yenidogan pe-
riodunda problem cikarabilir. Bu dénemde tani ko-
nulamayan ve ileri yaglara kadar gelebilen minimal
bronsg obstriiksiyonlu olgularda mutlaka cerrahi gi-
risim gerekir. Brong obstriiksiyonunun tipine goére
cerrahi tedavi yonlendirilmelidir.
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