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Bilimsel Mektup

Gift girisli sol ventrikiil, ventrikiiloarteriyel diskordansi olan olgularin
izleminde restriktif bulboventrikiiler foramen gelisimi

Evolution of restricted bulboventricular foramen in double inlet left veniricle and
ventriculoarterial discordance
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Cift girisli tek ventrikiil spektrumunu olusturan patolojilerin %
70-75'inde ana ventrikiil sol ventrikiil yapisindadir. Aorta, 6nde ve
solda yer alan hipoplazik sag ventrikiilden ¢ikar. Pulmoner hiper-
tansiyon ile birlikte koarktasyon veya kesintili arkus aorta siklikla
eslik eder. iki ventrikiil arasindaki iliskiyi saglayan bulboventrikii-
ler foramenin daralmasi ve subaortik obstriiksiyon geligimi sik
goriilen komplikasyondur (1). Bu ¢calismada Mart 2007 ile Mart
2010 arasinda hastanemizde cift girigli sol ventrikiil (DILV) ve
ventrikiiloarteriyel diskordans tanisi alan hastalarimizi bulbo-
ventrikiiler foramende (BVF) restriksiyon gelisimi agisindan
degerlendirerek, tani aninda bu klinik seyri 6ngdrebilecek degis-
kenleri incelemeyi amacladik.

Hastalarin tani yaslari, eslik eden ekokardiyografik bulgulari,
aortik aniilis capi not edildi. BVFin gapi iki farkl pencerede
(parasternal uzun ve kisa eksen) olgiildii, elips kabul edilerek
alani hesaplandi, viicut yiizey alanina béliinerek BVF alan indek-
si hesaplandi. Parasternal uzun eksende &lgiilen BVF capi, aortik
aniilis capina bdliinerek aralarindaki oran hesaplandi. Tiim
hastalara tani sirasinda ekokardiyografik inceleme, kateterizas-
yon ve anjiyografi uyguland.. Iki aylikken dlen ilk hasta disindaki
tiim hastalara bidireksiyonel kavopulmoner anastomoz (BKPA)
ameliyati 6ncesinde kateterizasyon yapildi ve BVF deki gradiyent
belirlendi. Izlemde kateterizasyonu tekrarlanan hastalarda
[6rnek: total kavopulmoner anastomoz (TKPA) ameliyati 6ncesi]
BVF gradiyenti tekrar dl¢iildii. Bunun diginda BVF'deki gradiyent
ekokardiyografik incelemelerle takip edildi. Ventrikiiller arasin-

daki gradiyentin ekokardiyografide 20 mmHg’dan, kateterizas-
yonda 10 mmHg'dan fazla olmasi halinde restriktif BVF kabul
edildi (2, 3).

Hastalar tani yaslari 19 giin-6 ay arasinda olan 6 erkek ve 1
kizdan olugsmaktaydi. Hepsinde pulmoner hipertansiyon vardi, iki
hastada aort koarktasyonu eglik ediyordu. Tani sirasinda hasta-
larin ortalama BVF indeksleri 1.88 cm%/m2, aortik aniiliis gaplari
10.93 mm, BVF capinin aortik aniiliise orani ise 0.75 bulundu
(hastalara ait dlglimler Tablo 1'de verilmistir). Tani sirasinda
yapilan kateterizasyonda higbir hastada BVF darli§i saptanmadi.
Izlemde 5 hastada BVF darligi gelisti. Hastalara 1-6 aylikken
septektomiile beraber veya tek basina pulmoner band ameliyati,
aort koarktasyonu olan iki hastaya koarktasyon tamiri yapildi.
Yaslari 9-16 ayken BKPA ameliyati uygulandi.

Patofizyolojide BVF darliinin pulmoner bant ameliyatindan
sonra gelistigi 6ne siirilmektedir. Pulmoner bandin baskin vent-
rikiilin ardyiikiinii arttirarak miyokartta hipertrofiye yol actig,
ventriklil kompliyansini azalttigi, diyastolik disfonksiyona neden
oldugu belirtiimektedir. Ayrica pulmoner ve sistemik akimlar
oranindaki diislisiin baskin ventrikiiliin hacim yiikiinii azaltarak
miyokardin kalinlagmasina ve zamanla BVF nin daralmasina yol
actigi 6ne siiriilmektedir (4-6). Cerillo ve ark.lari (1) sadece pul-
moner bantdan sonra degil, BKPA sonrasinda da restriksiyon
olustugunu bildirmistir. Bidireksiyonel kavopulmoner anastomoz
(BKPA)'dan sonra ise ventrikiiliin hacim yiikiiniin azalmasiyla
restriksiyonun gelistigi diisiiniilmektedir.
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Tablo 1. Hastalarin kardiyak anatomik ozellikleri, gecirdikleri ameliyatlar ve bulboventrikiiler darlik geligimi
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Hasta no 1 2 3 4 5 6 7
Tani Yasi, giin 19 19 42 48 53 90 180
BVF alan indeksi, cm2/m2 1.5 0.72 3.4 0.99 35 1.96 0.97
BVF/Aortik aniiliis orani 0.69 0.85 0.84 0.51 0.96 0.88 0.58
AK Var Yok Yok Var Yok Yok Yok
Operasyonlar
1. operasyon Pulmoner bant, | Pulmoner bant, Pulmoner Pulmoner Pulmoner Pulmoner | Pulmoner
AK tamiri atriyal septektomi bant bant, bant, bant, bant,
(1 ay) (3 ay) (1.5 ay) atriyal atriyal atriyal atriyal
septektomi septektomi | septektomi | septektomi
AK tamiri (3ay)| (2.5 ay) (3 ay) (6 ay)
2. operasyon BKPA, DKS Atriyal BKPA Tekrar BKPA BKPA
(16 ay) septektomi BKPA (11 ay) pulmoner (9 ay) (10 ay)
(11 ay) bant (7 ay)
3. operasyon DKS BKPA TKPA, BVF DKS
(13 ay) (12 ay) genisletme | (2.5vyas)
(2yas)
4. operasyon DKS TKPA
(3 yas) (3.5 yas)
Anjiyografik olarak &lgiilen 20 mmHg 19 mmHg YOK 43 mmHg YOK 23 mmHg 65 mmHg
BVF darlik gradiyenti (2 ay) (14 ay) (13 ay) (2 yas) (2.5 yas)
(darhgin saptandigi yas) 35 mmHg
(3 yas)
Son kontrolde EKO ile (2 ay) (18 ay) (17 ay) (16 ay) (17 ay) (3.5 yas) (3.5 yas)
olgiilen BVF gradiyenti Eksitus YOK YOK YOK YOK YOK 13 mmHg
Parantez icinde belirtilenler hastanin yasidir
AK - aort koarktasyonu, BKPA - bidireksiyonel kavapulmoner anastamoz,
BVF - bulboventrikiiler foramen, DKS - Damus-Kaye-Stansel ameliyati, EKO - ekokardiyografi, TKPA - total kavopulmoner anastamoz

BVF darligi iki hastamizda pulmoner bant ameliyatindan sonra
(1. hasta: 1 ay, 2. hasta: 13 ay sonra) izlendi. Hastalarin biri eksitus
oldu, digerinde ise (2. hasta) BKPA éncesinde yapilan kateterde
BVFdeki gradiyent 19 mmHg bulundugu icin BKPA ile es zamanli
DKS ameliyati yapildi. Ug hastada BVF darligi BKPA ameliyatindan
sonra gelisti (4. hasta: 2 ay, 6. hasta: 14 ay, 7. hasta 20 ay sonra).
Dordiincii ve 7. hastaya DKS ameliyati yapildi. Altinci hastaya ise
Fontan ameliyatiyla birlikte BVF genisletme ameliyati uygulandi.
Takipte BVF gradiyenti progresif artan 6. hasta 1 yil sonra DKS ame-
liyati oldu (Tablo 1). Bu bulgular BVF gelisiminde tek basina pulmo-
ner bant ameliyatinin sorumlu olmadigini desteklemektedir.

Patolojiye eslik eden arkus aorta patolojisi varsa BVF restrik-
siyonunun daha sik ve daha erken gelistigi bildirilmistir (1-3). Bu
goriisii destekler sekilde BVF darhidi en erken gelisen iki hasta-
mizda da aort koarktasyonu vardi. Bunlardan 1. hasta eksitus
olan tek hastadir.

Ekokardiyografide BVF capi aortik aniiliisa oranlandiginda
0.5 veya altinda bulunursa restriktif kabul edilir ve genellikle kalp
kateterizasyonu igin endikasyon olusturur (1). Hastalarimizin
hicbirinde tani sirasinda subaortik obstriiksiyon belirlenmemesi-
ne ragmen BVF cap/aortik aniiliis orani iki hastamizda yaklasik
0.5 bulundu. Her iki hastamizda da izlemde BVF darligi gelisti.

Matitau ve ark.lari (7) BVF alani ve indeksinin 2 cm%/m2 den
kiiclik olmasinin restriksiyon geligimini 6ngdriicii 6zelligi oldugu-
nu 6ne siirmisglerdir. Tim darlik gelisen hastalarimizin BVF alan
indeksinin 2 cm?/m2'den kiigiik bulunmasi bu bulguyu destekle-
mektedir. Bulboventrikiiler foramende darlik izlenmeyen iki has-
tamizin BVF alan indeksleri 3.4 cm2/m2 ve 3.5 cm2/m2 bulunmus-
tur. Bu nedenle tiim hastalarda tani sirasindaki ekokardiyografik
incelemede BVF alani él¢iilerek bu risk belirlenmelidir.

Subaortik obstriiksiyon gelisiminde DKS operasyonu veya
BVF genigletilmesi yapilabilir. Damus -Kaye -Stansel proseddiriin-
de, ana pulmoner arter giidiigii genellikle daha énce band konu-
lan alandan kesilir, aortaya anastomoz yapilir (8, 9). Bant sonrasi
pulmoner kapakta displastik degisikliklere bagh yetersizlik geli-
sebileceginden, Damus-Kaye-Stansel ameliyati karari verilirken
pulmoner kapagin durumu dnemlidir. Ayrica DKS uygulandiktan
sonra da pulmoner (neoaortik) yetersizlik ve anastomozda darlk
takip edilmelidir. Damus- Kaye- Stansel ameliyati olan hastalari-
mizin 6 ay aralarla takiplerinde heniiz yetersizlik ve anastamoz
darhgr belirlenmemistir.

Restriktif BVF tedavisinde BVF genisletiimesi komplikasyonla-
rin fazlaligi sebebiyle daha az tercih edilmektedir. Bulboventrikiiler
foramen genisletilmesi aortik kapak yoluyla yapilanlarda ilerleyici
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kapak yetersizligine, baskin ventrikiiliin kontraktilitesinin azalma-
sina, anevrizma gelisimine ve cerrahi kalp bloguna yol acabilir.
Erken cerrahi mortalitesi de yiiksektir (8, 10). Hastalarimizdan
sadece birinde BVF genigletiimesi Fontan ameliyatiyla birlikte
yapilmistir. Fakat 1 yil sonra tekrar BVF darli§i saptanan hastaya
Damus- Kaye -Stansel prosediirii uygulanmistir.

Pulmoner bandin BVF darligi igin potansiyel tehlike olustur-
dugu one siiriildiikten sonra alternatif prosediirler denenmis,
palyatif arteriyel “switch® operasyonu, neonatal Damus-Kaye-
Stansel operasyonu ve Norwood benzeri ameliyatlar uygulan-
mistir (1). Pulmoner band ve asamali cerrahi yapilan hastalarla
neonatal Damus- Kaye-Stansel ameliyati yapilan hastalarin
hemodinamik parametreleri karsilastirldiginda, neonatal Damus
Kaye Stansel operasyonunun mortalitesinin daha yiiksek oldugu
(%11-53) bildirilmistir (3). Biz de hastalarimizda literatiirde bildi-
rilen yiiksek mortalite nedeniyle erken (tani aninda) Damus-
Kaye -Stansel ameliyatini tercih etmedik.

Sonug olarak, DILV ve ventrikiiloarteriyel diskordans patolo-
jisine sahip hastalarda BVF darligi gelisimi yakin izlenmesi gere-
ken 6nemli bir komplikasyondur. Hastalarimizda, tani sirasindaki
BVF alan indeksinin 2 cm?/mZ'nin altinda olmasi ve arkus aorta
obstriiksiyonunun bulunmasi BVF darligi gelisimini en iyi 6ngd-
ren parametrelerdir. Boyle hastalarda giincel ve klinigimizdeki
yaklagim; pulmoner dolasimi korumak amaciyla pulmoner bant
(geredinde koarktasyon tamiri ve/veya septektomi ile birlikte),
yapilabilen en erken siirede BKPA ameliyati, 2-4 yasinda ekstra-
kardiyak kondiiit ile tek ventrikiil tamiri yapmaktir. Her asamada
BVF darlig dikkatli monitorize edilmekte, gelisirse Damus- Kaye-
Stansel ameliyati tercih edilmektedir.

Cikar catismasi
Herhangi bir ¢ikar catismasi bildirilmemistir.
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