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AORTOPULMONER PENCERE iLE SUBAORTIK STENOZ BiRLIKTELIGi
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OZET
Aortopulmoner pencere nadir gérilen bir kar-

diyak malformasyondur ve konjenital kalp defektle-
rinin yaklasik % 0,2'sinde rastlanir.

Eforla baslayan gogts agrisi ve ¢abuk yorulma
yakinmalari olan 12 yasindaki erkek hastada ekokar-
diyografi ve kalp kateterizasyonu ile aortopulmoner
pencere, subaortik membran ve pulmoner hipertan-
siyon tanilari konuldu. Ameliyatta aortapulmoner
septal defekt dakron yama ile onarildi ve subaortik
membran rezeke edildi. Hasta ameliyattan sonra bir
yildir semptomsuz olarak izlenmektedir.

Bu olgu sunusunun amaci, aortopulmoner pen-
cere ile subaortik membranin nadir oldugunu vurgu-
lamaktir. Bundan baska ekokardiyografinin aorto-
pulmoner pencere tanisinda givenilir oldugunu gos-
termek istedik.

Anahtar Kelimeler: Aortopulmoner pencere,
Subaortik membran, Ekokardiyografi

SUMMARY

Coexistance of Aorticopulmonary Window and
Subaortic Stenosis

Aortopulmonary window (APW) is a rare cardi-
ac malformation, occurring in about 0,2 % of pati-
ents with congenital heart defects.

12 year old boy who had chest pain with effort
and easy fatique was diagnosed APW with subaortic
membran and pulmonary hypertension by echocar-
diography and cardiac catheterization. At operation,
APW was closed with a dacron patch and subaortic
membran was resected. There has been no symp-
toms during follow-up one year since operation.

The aim of this case report was to emphasize
that APW with subaortic membran is rare. Further-
more, we wanted to indicate that echocardiography
is reliable for the detection of APW.

Key Words: Aortopulmonary window, Subaor-
tic stenosis, Echohardiography

Aortopulmoner pencere nadir goriilen konjenital
kalp hastaliklarindan (KKH) biridir. Otopsilerde sikhgi
tim KKH'lari (1,2) arasinda % 0,2 - 0,6 olarak bildiril-
mektedir (3). izole defekt olarak goriilebilecegi gibi,
olgularin yaklasik yarisinda ek kardiyak lezyonlarla
birliktedir (1,2). Pulmoner vaskiiler hastalik riskinin
yliksek olmasi nedeniyle, erken tani ve cerrahi tedavi
gereklidir.

Bu yazimizda aortopulmoner pencere ile subaor-
tik stenoz birlikteliginin nadir olusu nedeniyle, 12 ya-
sinda bu taniyi alan hastamizi sunmak, klinik bulgular
ve tani yontemlerini gozden gegirmek ve birlikte gorii-
len ek kardiyak lezyonlan irdelemek istedik.

OLGU SUNUSU

12 yasinda erkek hasta ¢abuk yorulma ve eforla
gelen gogls agnist semptomlari ile bagvurdu. Oykii-

stinden ilk kez iki yasinda iken KKH'ligi tanisi konul-
dugu ancak ileri tetkik ve tedavi yapilmadigi 6grenildi.

Fizik incelemede siyanozu olmayan hastada bu-
yime ve gelisme geriligi saptandi. (Boy 137,5 cm)
(5.persentil) kilo: 27 (<% 3).

Kan basinci: 100 / 50 mmHg, nabiz: 90 / dk olup,
dolgundu. Kalp muayenesinde prekordium kabarik,
apeks sola ve asagiya yer degistirmisti ve apeks vuru-
lari g6zle izlenebiliyordu. Boyunda juguler venéz dol-
gunluk gozlendi. Juguler centikte ve boynun sag tara-
finda sistolik thrill ve sternum solunda 4.interkostal
aralikta parastemal lift palpe edildi. ST normal ve S2
tek ve sertti. Sternumun saginda 2-3. aralikta 2% sisto-
lik ejeksiyon kligi, solda 4-5. aralikta 5/6 pansistolik
ftirim ve apekste diyastolik rulman duyuldu. Hepato-
megali, asid ve 6dem saptanmadi.

Telekardiyografik incelemede kardiyotorasik
oran: 0,60 idi, pulmoner konus belirgin ve vaskdlari-
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te artmis olup, sol atriyum ve sol ventrikil genislemis-
ti.

Elektrokardiyografik incelemede ritm sintsal,
QRS aksi +759, sol ventrikiil hipertrofisi, sol atriyal di-
latasyon ve solu goren ekstremite ve gogls derivas-
yonlarinda T negatifligi saptandi.

iki-boyutlu ekokardiyografide sol atriyum, sol
ventriktl, pulmoner arter ve dallar genisti. subaortik
bolgede membran ve aorta ile ana pulmoner arter ara-
sinda 24 mm ¢apinda proksimal tip aortopulmoner de-
fekt saptandi (Sekil 1 ve 2). Normal yerinde ve 2 ayr
semiluner kapagi olan hastanin koroner arter cikislari
normaldi. Doppler ekokardiyografi ile subaortik
membran ile aorta arasinda 55 mmHg sistolik akim
gradienti ve abdominal aortada retrograd akim ornegi
gozlendi. Renkli Doppler ekokardiyografi ile aorta-
pulmoner arter arasinda sol-sag sant, hafif pulmoner
ve aort yetersizligi izlendi.

Bu bulgularla aortopulmoner pencere, subaortik
stenoz ve pulmoner hipertansiyon tanilan alan hasta,
acil kalp kateterizasyonu icin yatinldi. digoxin ve ACE
inhibitorti baglandi. Yatiginin 2. giinti siddetli gogiis
agrisi yakinmasi baslayan hastanin EKG'sinde V4 - V6,
DIl ve AVF'de 4 mm ST ¢okmeleri gozlendi (Sekil 3)
ve CK-MB enzimi yiikseldi. (139'uT). Subendokardiyal
iskemi dustintlerek, O2 tedavisi ve heparin basland..
2.glin gortlen bigemine ventrikiler ekstrasistoller li-
dokain inflizyonu ile durduruldu. EKG ve klinik bulgu-
lan giderek dlizelen hastaya yatisginin 10. gint kalp
kateterizasyonu yapildi. Hastanin hemodinamik veri-
leri (Tablo 1)'de gosterildi. Aort kokiine sol oblik po-
zisyonda verilen kontrast maddenin aorta ve pulmoner
arteri ayni anda doldurdugu izlendi.

oL 0 .OCm
F '8

Hastamiz standart kardiyopulmoner bypass tekni-
gi ile ameliyat edildi. Aortopulmoner pencere dakron
yama ile tamir edildi ve subaortik membran rezeke
edildi. Postoperatif komplikasyon gozlenmedi ve eko-
kardiyografide residiiel aorta-pulmoner sant saptan-
madi. Hasta bir yildan beri SBI' profilaksisi ile izlen-
mektedir.

TARTISMA

Aortapulmoner pencere ilk kez 1830 yilinda Elli-
otson tarafindan tanimlanan, ¢ikan aorta ile ana pul-
moner arter arasinda gorilen bir defektir (4). Tam
KKH'lari arasinda binde birden az gortilmektedir (1,2).
Embriyonik trunkusun ¢ikan aorta ve pulmoner arter
olarak ikiye bolinmesini saglayan aortopulmoner sep-
tumun yetersiz gelisimi bu anomalinin olusmasina yol
acmaktadir (5). Aortopulmoner septumun bolinme-
sinde noral crest'den gog eden hiicrelerin rolt vardir
ve noral erest dokusunun kaldirilmasi TGA, trunkus ar-
teriosus ve intrrupted aorta gibi arteriyel anomalilere
neden olmaktadir (6). Aortopulmoner pencere bu ano-
maliler gibi kalbin ayni boélgesinde olmasina karsin,
noral crest dokusunun kaldirilmasi ile iliskisi gozlen-
memistir (6). Bu nedenle arteriyel anomalilerle Di-Ge-
orge Sendromu birlikteligi sik yayinlanmasina karsin,
aortopulmoner pencere olgularinda hi¢ Di-George
sendromu gozlenmemistir (6).

Aortapulmoner pencerenin proksimal, distal ve
kombine tipleri bildirilmistir (1,2,9). Olgumuzda oldu-
gu gibi semilunar kapaklar ile pulmoner arter bifurkas-
yonu arasinda gortlen proksimal tipi en siktir (1,3).

iki-boyutlu ekokardiyogram. (Parasternal uzun eksen).
Subaortik yerlesimli membran gortlmektedir.

RV: sag ventrikiil

LV: sol ventrikiil

LA: sol atriyum

Sekil 2: iki-boyutlu ekokardiyogram. (Parasternal kisa eksen)
Aorta ile ana pulmoner arter arasinda genis proksimal
tip aorto pulmoner septal defekt goriilmektedir.

AO: aorta
PV: pulmoner kapak
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Sekil 3:

rinda ST ¢okmeleri izlenmektedir.

Olgularin yanisinda bu anomaliye diger KKH'lar
eslik etmektedir. Birlikte en sik goriilen kardiyak lez-
yonlar, aortik orijinli sag pulmoner arter tip A inter-
rupted aortik arkus, Fallot tetralojisi, pulmoner arter-
den ¢ikan sag koroner arter anomalisi ve sag arkus
aortadir. (3,9,10,11). Daha nadir olarak VSD, pulmo-
ner veya aortik atrezi, subaortik stenoz d-transpozis-
yon ve trikiispid atrezisi ile birlikteligi yaymlanmistir.
(12,13,14,15). Berry ve arkadaslari (16) 1981 yilinda
distal tip aortopulmoner pencere, aortik orijinli sag
pulmoner arter, PDA ve aortik istmus hipoplazisinin
birden ¢ok olguda birlikte gortildigiine dikkat ederek,
bu kombinasyonun yeni bir sendrom oldugunu vurgu-
lamislardir. Bu lezyona eslik eden kardiyak anomali-
ler tani ve tedaviyi gliclestirmekte ve prognozu olum-
suz etkileyebilmektedir.

Olgumuzda aortopulmoner pencere ile subaortik
membranin ayni anda ameliyat edilebilmesi prognozu
degistirmemistir. Ancak subaortik membran rezeksi-
yonundan sonra nukstin stk oldugu bilindiginden,
hastanin belirli araliklarla ekokardiyografi ile izlemi
gerekmektedir.

Aortapulmoner pencerede gozlenen defekt siklik-
la genis olmasina karsin nadiren klinik semptom ver-
meyen kiictk defektler de bildirilmistir (1,2). Bu lez-
yonda genis sol-sag sant nedeniyle siit cocuklugu ca-
ginda kalp yetersizligi ve erken yaslarda pulmoner hi-
pertansiyon gelismektedir. Bu defektin klinik bulgula-
r VSD, PDA veya trunkus arteriosus gibi sol-sag sant-
li lezyonlara benzemekte ve yalniz klinik bulgularla
tant konulamamaktadir (1,2). Defektin genis olmasi
devamli fturiim duyulmasini engellemektedir. Fizik
incelemede genis nabiz basinci ve dolgun nabizlarin
varligi bu anomaliyi distindiirmelidir.

Tablo 1: Hastanin hemodinamik bulgulari

Basin¢lar (mmHg) 02 saturasyonu (%)

RV:70/0-9 VCS: 55
PA: 7042 (55) RA: 55
LV:135/0-15 RV: 57
AO: 85 /48 (63) PA: 87
P.W: 20 LV: 93
AO:93
Qp/Qs :6,16
Rp/Rs: 0,10

12 derivasyonlu EKG: DII, DIII, V3 - V6 derivasyonla-*

RV: Sag ventrikiil, RA: Sag atriyum,

VCS: superior vena cava,

PA: pulmoner arter, AO: aorta,

PW: pulmonary wedge basinci,

LV: sol ventrikiil

Rp / Rs: pulmoner rezistans / sistemik rezistans.

Kesin tani ekokardiyografi veya kalp kateterizas-
yonu ile miimkiin olabilmektedir.

iki boyutlu ekokardiyografi 6zellikle izole aorto-
pulmoner pencerenin tanisinda gtivenilir bir yontem-
dir (17,18). Suprasternal ve subkostal kisa eksen po-
zisyonlarinda aortapulmoner semptumun incelenmesi
ve defekt kenarlarinda "T" isaretinin gortilmesi ile tan
konulmaktadir (18). Truncus arteriosustan ayirici tani
yapilabilmesi icin iki semiluner kapagin gosterilmesi
gerekmektedir. Doppler ekokardiyografi ile santin var-
higr ve yonu gosterilmelidir. Doppler ekokardiyografi
ile pulmoner arterde anormal 6ne dogru devamli akim
ve olgumuzdaki gibi genis defektlerde abdominal aor-
tada geriye dogru diyastolik akim 6érnegi izlenmekte-
dir (18).

Ekokardiyografi hastamizdaki gibi ek kardiyak
lezyonlarin gosterilmesinde de degerli bir yontemdir.
Ancak ekokardiyografik tani yeterli olsa bile, genis de-
fektlerde erken donemde pulmoner vaskiler hastalik
gelistiginden, preoperatif donemde kalp kateterizas-
yonu yapilmasi énerilmektedir (11,12). Yasi buytik,
defekti genis ve ciddi pulmoner hipertansiyonu olan
hastanuzda rezistanslar oraninin distik olmasi nede-
niyle operasyon yapildi ve postoperatif komplikasyon
izlenmedi. Bir yildir bakteriyel endokardit profilaksisi
alan hastamiz asemptomatiktir.

Sonu¢ olarak bu ¢alismamizda aortapulmoner
pencere ile subaortik membran birlikteliginin nadir ol-
dugunu ve ekokardiyografinin tanidaki 6nemini vur-
gulamak istedik.
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