Mersin Univ Saglik Bilim Derg, 6(3);2013

Arastirma Makalesi

Bikiispit Aortik Kapak Olgularimnin Irdelenmesi:
Iki Yillik Retrospektif Analiz

Evaluation of the Patients with Bicuspid Aortic Valve Disease:
A Two Year Retrospective Analysis

Ozlem TEZOL', Hasan DEMETGUL’, Olgu HALLIOGLU’

"Mersin Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Anabilim Dah, Mersin
*Mersin Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Unitesi, Mersin

Ozet

Amag: Bikiispit aortik kapak en sik goriilen, toplumun
9%0.5-2'sini etkileyen konjenital kalp hastaligidir. Eslik
eden aort yetmezligi, aort darligi, enfektif endokardit,
aortik diseksiyon gibi ciddi komplikasyonlar nedeniyle
onemli bir saglik sorunudur. Erigkin hastalarin aksine
pediatrik biktspit aortik kapak hastalarinin klinik seyri,
kapak disfonksiyonu ve aortik dilatasyon riski halen
tanimlanmamustir. Bu ¢alismanin amaci, iki yillik
stirecte bikiispit aortik kapak tanis1 alan 0-18 yas arasi
hastalarin verilerinin irdelenmesidir.

Yontem: Subat 2012-2014 tarihleri arasinda Cocuk
Kardiyoloji Unitesi'nde bikiispit aortik kapak tanisi alan
80 cocuk hastanin wverileri bilgisayar ortaminda
retrospektif olarak analiz edildi.

Bulgular: Hastalarm tani yasi ortalamasi 9.5+5.5 yil
olarak saptandi. Hastalarin 62'si (%77.5) erkek, 18'i
(%22.5) kiz idi. Aort darlig1 olan 27 (%33.7) hastanin
14'ande (%17.5) hafif, 10'unda (%12.5) orta ve 3'linde
(%3.7) agir derecede darlik saptandi. Hastalarin
%67.5'inde aort yetmezligi mevcuttu. Bu hastalarin
27'sinde (%33.7) eser, 16'sinda (%20) hafif, 9'unda
(%11.2) orta ve 2'sinde (%2.5) agir aort yetmezligi
mevcuttu.

Sonug¢: Siklikla belirgin klinik bulgusu olmayan
biklspit aortik kapak hastalari hayatin ilerleyen
donemlerinde kapak disfonksiyonu, c¢ikan aort
dilatasyonu, anevrizma, diseksiyon ve riiptiir gibi ciddi
komplikasyonlar acisindan risk altindadir; bu nedenle
ckokardiyografik incelemelerde gozden kagirilmama-
lidur.

Anahtar Sozciikler: bikiispit aort kapagi; ¢ocuk; aort
darhigt
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Abstract

Aim: Bicuspid aortic valve is the most common
congenital cardiac anomaly which affects 0.5-2% of
the general population. Due to the related
complications such as aortic stenosis, aortic
regurgitation, infective endocarditis, and aortic
dissection, bicuspid aortic valve is a severe health
problem. Contrarily to the matures (adults), the
clinical outcome and risk for progression of valve
dysfunction and aortic dilatation in pediatric patients
still remain to be undefined. The aim of this study is to
explore the valve dysfunction in pediatric patients
with Bicuspid aortic valve between the ages of 0-18.
Method: Age, sexuality and echocardiographic data
of 80 patients with Bicuspid aortic valve who were
examined at the Pediatric Cardiology Unit in February
2012-2014 areretrospectively analyzed.

Results: The median age of diagnosis was 9.54+5.5
years. Seventy-seven point five percent (77.5%)
(n=62) of the patients was male and 22.5% (n=18) was
female. Twenty-seven (33.7%) of the patients with
aortic stenosis (AS), the AS levels were found outin14
patients (17.5%), 10 patients (12.5%), 3 patients
(3.7%) (mild, moderate and severe respectively).
Aortic regurgitation (AR) was observed in 67.4% of
the subjects. The AR levels of the patients found out in
various ranks; such as, 27 patients (33.7%), 16
patients (20%), 9 patients (11.2%), and 2 patients
(2.5%) with slight, mild, moderate and severe degrees
respectively.

Conclusion: Bicuspid aortic valve patients are
usually asymptomatic; however they are under the risk
of complications such as valve dysfunction, aortic
dilatation, aneurysm, dissection, rupture. Due to the
fact, Bicuspid aortic valve patients should be taken
into consideration much carefully at echocardiog-
raphic examinations.

Keywords: bicuspid aortic valve; children; aortic
stenosis



Tezol ve ark.

Giris

Dogumsal kalp hastaliklarinin sikligr 1000 canli
dogumda 8-10 oranindadir. Ancak, biklspit aortik kapak
(BAK), prematiirelerde goriilen patent duktus
arteriyozus ve ince muskuler ventrikiiler septal defekt bu
orana dahil degildir. BAK en sik goriilen dogumsal kalp
anomalisidir ve insidansinin %0.5-2 arasinda oldugu
bildirilmektedir (1-3).

Ailesel gecisi hakkinda kesin bilgiler olmamakla
birlikte, BAK kalitsal bir patoloji olarak kabul
edilmektedir. Etyolojik a¢idan, insanlarda normal aortik
kapak gelisimini bozan ve ii¢ yaprake¢ik yerine iki
yaprakcik ile karakterize hafif hastaliga ya da
yenidoganlarda kritik aort darligr gibi agir tablolara yol
actigr diistiniilen NOTCH1 mutasyonlari suglanmak-
tadir. NOTCH sinyalizasyon yolundaki bozukluklarin
aort kapak hastaliklar1 spektrumunun temelini
olusturdugunu diistindiiren diger bir bulgu da hipoplastik
sol kalp sendromlu g¢ocuklarin saglikli akrabalarinin
%715'inde subklinik BAK olmasidir (4). Dogumsal BAK
patofizyolojisinde aortik duvarm daha zayif oldugunu,
aort kokii ve kapaginmn (anulus) normalden daha genis
oldugunu gosteren calismalar vardir (5). BAK ve
trikiispit aortik kapaklarda medyal tabaka kalinliklarmin
esit oldugu, ancak BAK'ta elastik lameller arasindaki
mesafenin daha biiyiik, lamellerin daha ince ve
fragmente oldugu bildirilmistir (6). BAK olgularinda
dilatasyon olmasa bile vaskiiler diiz kas hiicrelerinde
yiiksek oranda apoptozis oldugu gorilmistiir (7,8).
Hatta, baz1 ¢alismalarda yapisal devamliligi saglayan
fibrillin-1 eksikigine bagh vaskiiler diiz kas hiicrelerinin
elastin ve kollajenden ayrildig1 saptanmistir (9). Cikan
aort anevrizmalarindan alinan doku drneklerinde BAK
olgularinda proteolitik enzimler olan matriks metallo-
proteazlarda aktivite artig1 da gosterilmistir (10). Ayrica,
tlirbiilan akima bagli aort duvarinda fokal bir shear stres
ve dilatasyona bagl artmis gerim stresi de bu hastalarda
ortaya c¢ikan hemodinamik degisiklikler oldugu
bildirilmistir (11).

BAK olgulart ile ilgili ¢alismalar daha ¢ok eriskin
hasta gruplarinda yapilmistir. Cocuklarda yapilan
calismalar yeterli degildir. Bu calismanin amacr, iki yillik
siiregte BAK tanisi alan 0-18 yas arasi hastalarin
verilerinin irdelenmesidir.

Gerec ve Yontemler

Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklart Anabilim Dali Cocuk Kardiyolojisi Bilim
Dali Poliklinigi'nde Subat 2012- Subat 2014 tarihleri
arasinda izlenen 80 BAK tanili hasta calismaya dahil
edilmigtir. Hastalarin iki yillik dénemdeki kesitsel
inceleme ile elde edilen yas, cinsiyet, ekokardiyografi
verileri bilgisayar ortaminda retrospektif olarak
degerlendirilmistir. Verilerin dagilimi (frequency) say1
ve yiizde olarak dzetlenmigtir.
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Bulgular

Subat 2012- Subat 2014 tarihleri arasinda 80 eski
veya yeni tanili BAK hastasinin bagvurdugu belirlendi.
Hastalarin yas ortalamast 9.5£5.5 yil olarak saptandi.
Olgularin 62'si (%77.5) erkek, 18'1 (%22.5) kiz idi. Eslik
eden anomaliler acisindan degerlendirildiginde; en cok
aort koarktasyonu (7 olgu, %8.7) ve ventrikiiler septal
defektin (7 olgu, %8.7) eslik ettigi saptandi. Hastalarin
27'sinde (%33.7) aort darl1ig1 mevcuttu. Aort darligi, 14
olguda (%17.5) hafif, 10 olguda (%12.5) orta ve 3 olguda
ise (%3.7) agir derecede idi (Sekil 1, Tablo 1).

Sekil 1. Bikiispit Aortik Kapak hastasinin iki boyutlu
ekokardiyografi ile parasternal kisa eksen goriintiisii.

Tablo 1. Bikiispit Aortik Kapak Hastalarinda
Aort Darlig1 Siklhigt

Hasta Sayisi Siklik
n=80 (%)
Darhk Yok 53 66.3
Hafif 14 17.5
Orta 10 12.5
Agir 3 3.7

Hastalarin %67.5'inde aort yetmezligi eslik
ediyordu. Yetersizlik diizeylerinin 27 olguda (%33.7)
eser, 16 olguda (%20) hafif derecede, 9 olguda (%11.2)
orta derecede ve 2 olguda ise (%2.5) agir derecede
oldugu belirlendi. Hastalarm 14'inde (%17.5) aort
yetersizligiizole idi (Tablo 2).

Tablo 2. Bikiispit Aort Kapak Hastalarinda Aort
Yetmezligi Sikligt

Hasta Sayisi Sikhk
n=80 (%)
Yetmezlik Yok 26 32.5
Eser 27 33.8
Hafif 16 20.0
Orta 9 11.2
Agir 2 2.5




Bikiispit Aortik Kapak Olgularinmn Irdelenmesi

Hastalarin birinde (7.5 yasinda 25 kg olan kiz
¢ocugu) ¢ikan aortada belirgin dilatasyon (29 mm)
saptandi (Sekil 2).

Sekil 2. Cikan aortada dilatasyonu olan hastanin iki
boyutlu parasternal ekokardiyografik goriintiisii

Iki y1llik donemde bagvuran hastalarin 2'sine balon

valvuloplasti, 3'line ise cerrahi tedavi uygulandigi
belirlendi.

Tartisma

Izole BAK genellikle benign seyirli olsa da ileri
yaslarda kapak disfonksiyonuna neden olabilmektedir.
Son yillarda, BAK'in izole bir kapak anomalisi olmadigi,
¢ikan aortay1 da igeren karmasik dogumsal bir hastalik
oldugu gosterilmistir (12,13).

BAK'In erkeklerde stk goriildiigii bilinmektedir.
Tutar ve ark. (2) yaptiklart yenidogan tarama
¢alismasinda BAK sikliginin erkeklerde %o 7.1, kizlarda
%01.9 oldugu goriilmiistiir. Spaziani ve ark. (14)
asemptomatik 179 BAK'l1 ¢ocuk hasta ile yaptiklar
calismada hastalarin %77'si erkek oldugu goriilmiistiir.
Bizim serimizde de benzer sekilde hastalarin %77.5"
erkekidi.

BAK izole olabilecegi gibi baz1 konjenital kalp
anomalileri BAK hastalarinda daha sik goriilebilir. Eglik
eden anomalilere bakildiginda aortik ark anomalileri,
ventrikiiler septal defekt, patent duktus arteriozus daha
sik goriilmekle birlikte, artmis genis bir konjenital kalp
hastalig1 yelpazesi bulunmaktadir (13,15). Bizim
hastalarimizda da en ¢ok aort koarktasyonu (7 olgu,
%38.7) ve ventrikiiler septal defektin (7 olgu, %8.7) eslik
ettigi saptanda.

BAK ve aort stenozu birlikteligi iyi bilinmektedir.
Bu birlikteligin klinik caligmalarda %15-50, otopsi
serilerinde ise %75 olabilecegi gosterilmistir (12,13,16,
17). Hastalarimizin 27'sinde (%33.7) aort darhigir ve
darlik bulunanlarin yaklagik yarisinin da (%16.2) orta ve
agir derecede oldugu belirlendi (Tablo 1). Bu bir tarama
calismas1 olmadigr icin darlik oranmin daha yiiksek
olarak saptandig diigiiniildii.

Aort yetersizliginin BAK olgularindaki oranlarina
bakildiginda, izole aort yetersizliginin %2 ile %10
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arasinda goriildiigi bildirilmistir (18). Spaziani ve ark.
(14) ¢alismalarinda tan1 aninda %14 olguda aort stenozu,
%48.6'sinda ise yetersizlik oldugunu bildirmiglerdir.
Ayrica, ayni seride 15 yillik izlemde aort stenozunun
%15.6, yetersizliginin ise %57 (%41.9 hafif, %15 orta)
oldugunu saptanuslardir. Iki yillik izlemdeki hasta
grubumuzun %67.5'inde aort yetersizligi saptadik ancak
bunlarin %17.5'inde izole aort yetersizligi idi. Yetersizlik
diizeylerinin yarisina yakiminin ise (%33.7) eser diizeyde
oldugu belirlendi.

Cocuklarda BAK hastalarinda aort kokii ve ¢ikan
aort caplarmim anlamli derecede arttigi gosterilmistir
(19). Bu dilatasyonun ilerleyici oldugu ve eriskin
donemde daha belirginlestigi de bilinmektedir. Hatta,
erigkin hastalarda agur kapak yetmezligi ve aortik
dilatasyon olmasa bile aortik diseksiyon ve riiptiir
goriilebildigi gosterilmistir (20,21). Bizim ¢alismamizda
ise retrospektif olarak veri toplandigindan ¢ikan aorta
Olctimleri bulunmamakla birlikte, bir hastada ciddi aort
dilatasyonu saptanmistir. Bu c¢alismanin tarama
calismas1 olmamasi ve retrospektif dizayn edilmesi
calismanin degerini azaltmaktadir.

Bikiispit aortik kapak toplumda en sik goriilen kalp
anomalisi olmakla birlikte agir olgular ve ek anomali
olanlar erken dénemde tani alirken, hafif diizeydekiler
sik olarak gbzden kagmaktadir. Bu olgularda ileride aort
kok dilatasyonu, diseksiyon gibi ciddi sonuglar
olabileceginden eckokardiyografik incelemelerde gozden
kacirmamaya 6zen gosterilmelidir.
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