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CASE REPORT
OLGU SUNUMU

Korumasiz Trikiispid Kapak Orifisinin iki Yeni Olgusu

A New Two Cases of Unguarded Tricuspid Valve Orifice
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ABSTRACT |

Korumasiz  triklispid kapak nadir gorilen bir
malformasyondur. Triklspid kapak ve subvalviler
aparatin tam veya kismi agenezisi ile karakterizedir.
Trikuspid kapak yapilarinin tamamen yoklugu genellikle
pulmoner atrezi ve saglam ventrikller septum ile
iliskilidir. Korumasiz triklispid kapak orifis tanisi konulan
iki vaka bildiriyoruz. Korumasiz trikiispid kapak orifisi
literattirde nadir bildirildigi icin bu olgular sunuldu.

Anahtar Kelimeler: TrikUispid kapak, korumasiz trikiispid
orifis, pulmoner atrezi

Unguarded tricuspid valve orifice is a rare malformation.
It is characterized by complete or partial agenesis of the
tricuspid valvular and subvalvular apparatus. The complete
absence of tricuspid valve structures is often associated
with pulmonary atresia and intact ventricular septum. We
report ontwo cases diagnosed as unguarded tricuspid valve
orifice. These cases were presented because of unguarded
tricuspid valve orifice is reported rare in the literature

Keywords: Tricuspid valve: unguarded tricuspid orifice,
pulmonary atresia

GiRiS

Korumasiz”"Unguarded” triklispid kapak nadir bir kardiyak
malformasyondur (1,2). Trikispid kapak ve subvalviler
aparatin tam veya kismi agenezisi ile karakterizedir (2). Sag
atriyal ve sag ventrikul genislemesi ile sonuglanan siddetli
bir trikispid kapak yetersizligi vardir. Bu lezyona genellikle
pulmoner atrezi eslik eder (2,3). Pulmoner atrezinin
pulmoner kapak boyunca anterograd pulmoner kan
akisinin olmamasindan kaynaklandigi distinilmektedir
(1,2). Hastalar siyanozdan konjestif kalp yetmezligine
kadar cesitli sesmptomlara sahip olabilir (4).

OLGU 1

41. gebelik haftasinda 3445 gr dogan ve dogumdan
hemen sonra santral siyanoz fark edilen ve oksijen

saturasyonlari  oksijensiz %75-85 arasinda olan
yenidogan hastanin fizik muayenesinde 2/6 sistolik
ejeksiyon Uftrimd, gallop ritmi mevcuttu. Karin
muayenesinde karaciger kot alti 2 cm palpe edildi. Kan
basinci 70/50 mm/Hg, nabiz sayisi 180 atim/dk, solunum
sayisi 50/dk idi. Ekokardiyografik incelemede hipoplazik
sag ventrikiil, unguarded trikiispid kapak orifisi, trikiispid
orifis genisligi 12 mm, 2. derece triklspid yetmezligi,
fonksiyonel pulmoner atrezi, hipoplazik pulmoner
arter yatagi, patent duktus arteriozus (PDA) bagimli
pulmoner dolasim, sagdan sola santh 5 mm boyutunda
sekundum atriyal septal defekt (ASD) saptandi (Resim
1). Ekokardiyografide renkli doppler goriintiilemede sag
ventrikiilden sag atriyuma ters akis kan akimi gorildi
(Resim 2). Ekokardiyografi bulgulari korumasiz trikiispid
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kapak orifisi ile uyumlu idi. Duktus arteriozusu agikhgini
saglamak ve pulmoner kan akimini arttirmak icin
prostaglandin E1 inflizyonu baslandi. Pulmoner arter ve
dallarinin net goriintilenmesi icin kardiyak bilgisayarli
tomografi istendi. Incelemesinde sa§ ventrikiil
hipoplazisi, ASD, PDA goruldi. Pulmoner arter caplari
hipoplazik idi. Kalp damar cerrahisi tarafindan modifiye
Blalock Taussig (BT) sant ameliyati yapildi. Postoperatif
takiplerinde beslenmesi iyi, oksijen ihtiyaci olmayan
hasta operasyondan 14 giin sonra taburcu edildi.
Kontrol seri ekokardiyografi incelemelerinde mevcut
ekokardiyografi bulgulari ile modifiye BT sant akimi
goruldi. Poliklinik kontroliinde saturasyonlari %90-92
civarinda idi. Klinik olarak iyi olan hasta belirli araliklarla
kontrollere gelmektedir.

Resim 1. Ekokardiyografide apikal dort bosluk gorlntide: Sag
atriyumda genisleme, triklspid kapak, korda tendinealar ve papiller
kaslarin olmadigi gortilmektedir. LV: Sol ventrikdl, LA: Sol atriyum, RA:
Sag atriyum, RV: Sag ventrikul.

Resim 2. Ekokardiyografide renkli Doppler gortntilemede sag
ventrikiilden sag atriyuma geriye dogru kan akimi gorilmektedir. LV:
Sol ventrikiil, LA: Sol atriyum, RA: Sag atriyum, RV: Sag ventrikuil

OLGU 2

34yasindakigravide4parite4annenin37+6haftalik3675
gram dogan ve dogumdan sonra oksijen saturasyonlari
oksijen destegi olmadan 9%75-85 arasi olan hasta
yenidogan yogun bakima yatirildi. Kan basinci 70/50
mm/Hg, nabiz sayisi 165 atim/dk, solunum sayisi 46/dk
idi. Hastanin fizik muayenesinde trikiispid odakta 3/6
siddetinde pansistolik Gfiirim vardi. Ekokardiyografide
sag ventrikll hafif hipoplazik, aortadan pulmoner arter
icine dogru 2 mm genisliginde restriktif PDA, pulmoner
artere anterograd akim oldugu, 3 mm genisliginde
soldan saga santh miskiler trabekuler ventrikiler
septal defekt (VSD) izlendi ve VSD lizerinde belirgin
gradient alinmadi. Sag ventrikil kavitesi 14 mm x18
mm (z skoru 1.3), sol ventrikll kavitesi 20mm x16 mm
olclldi, trikispid kapak displastik, triklispid orifisi
subapparatus dokusu iyi gelismemis, triklispid kapagin
iki adelesi kalin aksesuar dokusu sag ventrikdl ¢ikis yolu
altina dogru uzaniyordu,1 derece triklispid yetmezlik
saptandi (Resim 3,4). Ekokardiyografi bulgulari
parsiyel korumasiz triklispid kapak orifisi ile uyumlu idi.
Hastaya duktus arteriozusun acikligini saglamak icin
prostaglandin E1 inflizyonu baslandi. Kardiyovaskiiler
cerrahi tarafindan sol modifiye BT sant ameliyati yapildi.
Postoperatif 1. glin oksijen saturasyonu entiibe iken
%89 idi. Operasyondan 12 glin sonra beslenmesi iyi,
vitalleri stabil ve oksijen ihtiyaci olmayan hasta taburcu
edildi. Kontrol seri ekokardiyografi incelemelerinde
mevcut ekokardiyografi bulgulari ile modifiye BT sant
akimi gorald.

TARTISMA

Trikuspid kapak displazisi, izole trikispid kapak
yetersizliginin en yaygin nedenidir. Trikiispid kapak
displaziler icinde korumasiz trikiispid kapak en nadir
gorinen formudur (3). Fetal ekokardiyografide kismi
veya tam trikiispid kapak dokusu yoklugu 1964'te
Kanjuh ve arkadaslar tarafindan “unguarded trikiispid
kapak” olarak adlandirilmistir (1). Normalde triklspid
kapak sag atriyoventrikiler kapak olup fibroz andlise
bagl lc¢ yaprakgiktan (6n, arka ve septal) olusmaktadir.
Bu yaprakgiklar Gg papiller kas ile desteklenmektedir
(5). Korumasiz trikispid kapak ayirici tanisinda, Ebstein
anomalisi, Uhl anomalisi ve aritmojenik sag ventrikdil
displazisi yer almaktadir (3).

Ebstein anomalisinde septal ve arka yapraginin
atriyoventrikiler bileske yerine asadi (apikal) sag
ventrikil icine dogru yer degistirmesi gorilmektedir.
Bunun sonucu olarak septal yaprakcik asagi yerlesir ve
displastiktir (6). Ebstein anomalisinde trikiispid kapak
hasarinin siddeti ve ek anomalilere bagh klinik belirti ve
baslama yasi degismektedir. Cogu hasta bebeklik veya
cocukluk doneminde teshis edilmesine ragmen, ilk tani
yetiskinlikte de ortaya cikabilir (7).
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Resim 3. Ekokardiyografide apikal dort bosluk goriintiide trikispid
kapak brostrleri, korda tendineler ve papiller kaslarin iyi gelismedigi
gorilmektedir. LV: Sol ventrikdl, LA: Sol atriyum, RA: Sag atriyum, RV:
Sag ventrikul.

Uhl anomalisinde trikiispid ve pulmoner kapaklarin
anatomisi normaldir. Sag ventrikil miyokardr kagit gibi
oldukga incedir, sag ventrikil duvari neredeyse endokard
ve epikarddan olusur (8).

Aritmojenik sag ventrikuler displazisi olarak da bilinen
aritmojenik sag ventrikiler kardiyomiyopatisinde
ventrikiler aritmiler, sag ventrikiil disfonksiyonu
ve ventrikller dilatasyon gorilir. Miyokard dokusu
yerine fibroz-yag dokusu yer almaktadir. Sag ventrikdl
miyokardinda atrofi, fibroz-yag infiltrasyonu ve fibrozis
ile karakterize olan bir hastaliktir. Trikiispid kapak normal
gorinimdedir. Kalp yetmezligine neden olabilen
ilerleyici bir hastaliktir. Aritmojenik sad ventrikiler
kardiyomiyopati hastalari, ani kardiyak 6lim agisindan
yuksek risk altindadir (9).

Korumasiz triklispid kapakta septal tlberkuller, korda
tendinalar ve papiller kaslar yoktur. Trikiispid kapagin
yoklugu ve iliskili pulmoner atrezi nedeniyle, cogu
zaman triklispid aciklik boyunca kanin ileri ve geri
akimi vardir (1,2). EKG'de P pulmonale, sag ventrikiil
hipertrofisi, siklikla atriyal fibrilasyon ya da sag dal bloku
ornegi gorilebilir. Telekardiyografide primer trikiispid
yetmezlikte; sag atriyal genisleme, sag ventrikller
genisleme ve sliperior vena kavada belirginlesme goralir
(10). Klinik bulgular genellikle siyanoz ve/veya konjestif
kalp yetmezligi ile erken ¢ocukluk déneminde ortaya
cikar. Sag ventrikil yetmezligi ve trikiispid yetersizligi
ile yetiskin yasami boyunca dekompanse olan az sayida
hasta vardir. Bu hastalarin bir kismi atriyal fibrilasyon ile
gelebilir (11,12,13).

Korumasiz trikiispid kapak tanisi fetal ekokardiyografi
ile tanisi konulabilir. Vikraman ve ark. sundugu olguda
26 yasinda gravida 2 annenin, 2. trimesterde antenatal
donemde ultrasonografik incelemede rastlantisal fark
edilen fetal sag atriyumda genisleme gorulmds ve ileri
incelemeicin bir Gst merkeze sevk edilen hastanin yapilan

Resim 4. Ekokardiyografide renkli Doppler goriintilemede sag
ventrikilden sag atriyuma geriye dogru kan akimi gorilmektedir. LV:
Sol ventrikdl, LA: Sol atriyum, RA: Sag atriyum, RV: Sag ventrikdil

fetal ekokardiyografi ve renkli doppler incelemesinde
korumasiz triklispid kapak tanisi konulmustur (14).
Multidisipliner ekip yaklasimi prenatal tani ve postnatal
hasta takip ve tedavisinde basarinin artmasina énemli
katki saglayacaktir.

SONUC

TrikGspid orifisin  tamamen yaprak dokusundan
yoksun oldugu korumasiz trikispid kapak lezyonu
nadir gorilen bir kapak anomalisi olmasi nedeniyle
sunulmustur. Yenidoganda santral siyanozuna neden
olabilen nadir bir konjenital kalp hastaligidir. Triklspid
kapak yetmezligi ve fonksiyonel pulmoner atrezi
olan siyanotik yenidogan bebeklerde bu hastalk
akla getirilmelidir. Duktus bagdimli konjenital kalp
hastaligi bulgular olacagi icin korumasiz trikispid
kapak tanisinin erken konulmasi ile tedavi secenekleri
belirlenebilir. Bu yazida sunulan iki olgu da erken tani
sayesinde basarili olarak tedavi edilmistir.

ETiK BEYANLAR

Aydinlatilmis Onam: Bu calismaya katilan hasta(lar)dan
yazili onam alinmistir.

Hakem Degerlendirme Siireci: Harici cift kor hakem
degerlendirmesi.

Cikar Catismasi Durumu: Yazarlar
herhangi bir c¢ikara dayali
etmislerdir.

bu calismada
iliski olmadigini beyan

Finansal Destek: Yazarlar bu calismada finansal destek
almadiklarini beyan etmislerdir.

Yazar Katkilari: Yazarlarin tumi; makalenin tasarimina,
yurltilmesine, analizine katildigini ve son striminu
onayladiklarini beyan etmislerdir.
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