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Giris

Tdm konjenital kardiyak anomalilerin insidansi
bikuspid aort kapagd! hari¢ tutuldugunda yaklasik %
0.8 iken, toplumda konjenital bikuspid aort kapak
insidansi % 1-2 olarak gdértlmektedir. Konjenital bi-
kuspid aortu olan kisilerin en az (cte birinde aort
darligi, aort yetmezligi, enfektif endokardit veya
aortik diseksiyon gibi ciddi komplikasyonlar ortaya
cikmaktadir (1). Bununla birlikte konjenital bikuspid
aort kapaginda aortik duvarin daha zayif oldugunu,
aort kokd ve annulusun normalden daha genis ol-
dugunu gésteren calismalar vardir (2). Hi¢ de ku-
climsenmeyecek derecede sik gdrilen bu patoloji-
nin ailesel gecisi hakkinda kesin bilgiler olmamakla
birlikte, bizim karsilastigimiz duruma benzer sekilde
bikuspid aort kapaginin ailesel olarak gérilmds ol-
dugunu bildiren birkag makale yayinlanmistir (3,4).
Bu calismada yakin akraba olan (amca - yegen) ve
hayati tehdit edecek boyutta assandan aort anevriz-
masi olan iki konjenital bikuspid aort kapagi olgusu
sunulmaktadir.

Olgu 1

Kirk alti yasinda Skstirtik disinda baska bir semp-
tomu olmayan erkek olgunun, cekilen PA akciger
grafisinde assandan aortunun genis oldugu gortil-
di. Bunun sonucunda yapilan ekokardiyografisinde
bikuspid aort kapagi, 3. derece aort yetmezligi ve
assandan aort dilatasyonu saptandi (Tablo1). Bilgi-
sayarli toraks tomografisinde assandan aort ¢apinin
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10 cm, arkus ve torakal aortanin normal capta oldu-
gu gorldu. Kasim 1998'de elektif olarak ameliyata
alindi. Derin hipotermik sirkulatuar arrest altinda
gerceklestirilen operasyonda assandan aortun anev-
rizmatik, aort kékdnun ve annulusunun genis, aort
kapaginin bikuspid oldugu gériildd (Resim 1-2). 27
no St. Jude kompozit greft ile aort kapagi, assan-
dan aort ve hemiarkus replasmani ve koroner arter
reimplantasyonu operasyonlari uygulandi. Olgu
postoperatif 7. glinde taburcu edildi. Yapilan pato-
lojik degerlendirmede, miksoid degisiklikler iceren
aort dokusu rapor edildi. Olgu ge¢ dénem kontro-
Itinde asemptomatik idi.

Olgu 2

Otuz iki yasinda kardiyak semptomlari olmayan
kadin olguda kulak- burun- bogaz poliklinigindeki
muayene sirasinda kardiyak dflirim saptanmasi
lzerine yapilan ekokardiyografik incelemede ileri
aort darligi (maksimum gradient 110 mmHg) ve as-
sandan aort anevrizmasi (assandan aort ¢capi 7 cm)
saptandi (Tablo 1). Subat 2000'de elektif olarak
ameliyata alindi. Bu olgunun da operasyonu derin
hipotermik total sirkulatuar arrest altinda gercekles-
tirildi; yine assandan aortun anevrizmatik ve aort
kapaginin bikuspid oldugu gérdildd. Aortik annulus
genis olmadigindan kompozit greft kullanilmadi. 23
no St Jude mekanik protez ile aort kapak replasma-
ni ve 24 mm dakron tubuler greft ile assandan aort
replasmani (Wheat operasyonu) uygulandi. Posto-
peratif 7. glinde taburcu edildi. Yapilan patolojik
degerlendirme birinci olguda oldugu gibi miksoid
degisiklikler iceren aort dokusu olarak rapor edildi.
Olgunun erken dénemde ve daha sonra yapilan
kontrollerinde bir sorun saptanmadi.
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Sonug

Konjenital bikuspid aorta kapak patolojisi genel
poptlasyonda % 1-2 arasinda gértilmekte olup aort
koarktasyonu, aort anevrizmasi ve kistik medial nek-
roz siklikla eslik etmektedir (5). Bu calismada sunulan
iki olgu yakin akrabadir ve her iki olgunun aort doku-

Tablo 1: Olgularin ekokardiyografik bulgularn

kapak patolojisine veya aort dilatasyonuna bagl ola-
rak, yasami tehdit eden ciddi komplikasyonlarla kar-
silasabilecegi g6z dntine alinarak periyodik muayene-
leri yapiimali ve aile fertleri bikuspid aort kapagi yé-
ntinden tetkik edilmelidir. Béylece bu patolojiye bag-
li mortalite ve morbiditenin azaltilabilecegi dustndil-
mektedir.

NYHA Aort Patolojisi Aort Kapak alani

Assandan Aort Capi (cm) Aort Koku Capi (cm)

1. olgu 1 Aort yemezligi 3.1

10 4.6

2. olgu 1 Aort darligi 0.8

7 2.7

Resim 1: Bikuspid aort kapaginin operatif gériiniimti

larinin patolojik incelemesinde miksoid dejenerasyon
saptanmistir. Assandan aort capi birinci olguda yak-
lasik 10 cm, ikincisinde ise yaklasik 7 cm ve hayat
tehdit edecek durumda olup her iki olguda da rast-
lantisal olarak saptanmistir. Olgularimizdan birinde
lglincl derece aort yetmezligi, digerinde de aort dar-
ligi vardir ve kapak bozukluguna ait semptomlar he-
nuz ortaya cikmadigi halde anevrizma gelismistir.

Normal fonksiyonlu konjenital bikuspid aort kapa-
g1 olan kisilerde diseksiyona neden olabilecek aort
kokd genislemesi ortaya cikabilmektedir. Marfan
sendromunda yaklasik % 40 oraninda aort diseksiyo-
nu gortiltirken, bikuspid aort kapaginda bu oran yak-
lasik % 5 dolayindadir. Toplumda konjenital bikuspid
aort kapak insidansi % 1-2 iken, Marfan sendromu
insidansi ise % 0.01'dir ve bu nedenle genel toplam
ele alindiginda konjenital bikuspid aort kapaginin
aort diseksiyonu etiyolojisindeki yeri cok daha fazla-
dir (6).

Bikuspid aort kapagdi bulunan kisilerin, direkt aort

Resim 2: Assandan aort anevrizmasinin operatif
goriuntimui
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