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Valsalva siniislerinin anevrizmalari, aort anulusu ile sinotubiiler bileske
arasindaki aort kok bolgesinin dilatasyonu olarak tammmlamir. Valsalva
sintistintin izole anevrizmalari nadir goriilen kardiovaskiiler patolojilerdir.
Sintis valsalva anevrizmasi, konjenital veya edinsel kokenli olabilir.
Konjenital, ozellikle bag dokusu bozukluklarma sekonder ve konjenital
kardiyak defektlerle birlikte goriilebilir. Edinsel anevrizmalar ise
enfeksiyonlara ve travmaya sekonder olarak olusabilir. Kiiciitk boyutlu
riiptiire olmamis anevrizmalar cerrahi miidahalesiz takip edilebilirken
bunun disindaki tiim hastalarda miidahale gerekir ve cerrahi altin standart
tedavi yontemidir.

Bu yazida, aort yetmezIligi ile birlikte non-koroner valsalva sintisiintin dev
anevrizmasi olan ve uygun tedavisi yapilan 12 yasinda Marfan sendromlu
hasta anlatilacaktr.

Anahtar Kelimeler: Aort, Anevrizma, Marfan

Sendromu, Cerrahi tedavi.
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ABSTRACT

Aneurysms of the sinuses of Valsalva are defined as dilatation of the aortic
root region be-tween the aortic annulus and the sinotubular junction. Isolated
aneurysms of the sinus of Valsalva are rare cardiovascular pathologies. Sinus
valsalva aneurysm may be of congenital or acquired origin. It can occur
congenital, secondary to connective tissue disorders or in associa-tion with
congenital cardiac defects. Acquired aneurysms may occur secondary to
infections and trauma. Small-sized unruptured aneurysms may be followed
without surgical treatment; however, surgery may be required in all other
patients and surgery is the gold standard treat-ment method.

In this article, a 12-year-old patient with Marfan syndrome who had aortic
regurgita-tion and giant aneurysm of the non-coronary sinus of valsalva and
was treated appropriately will be presented.

Keywords:Aorta, Non-Coronary sinus, Aneurysm, Marfan Syndrome,
Surgical Treatment
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Aort sintsleri, aortun sistol sirasinda koroner
arterleri tikamadan acilmasimi saglayan keselerdir. Aort
kapagmmin 3 siniisii vardir ve koroner arterlere gore
isimlendirilirler: Valsalva'mn sag, sol ve koroner olmayan
siniisleri (1). Aort damarinda anevrizma gelisebildigi gibi
nadir de olsa valsalva siniislerinde genisleme ve anevrizma
olusabilmektedir. Anevrizmalar valsalva siniislerinden
herhangi biriyle smurli olabilir ya da birkag valsalva
sinlisiinii kapsayabilir. Etiyolojiye bakildiginda, valsalva
sinlisii ~ anevrizmalar1  konjenital,  bag  dokusu
bozukluklarina sekonder ve konjenital kardiyak defektlerle
birlikte goriilebilir. Edinsel anevrizmalar ise daha gok
enfeksiyonlara ve travmaya sekonder olarak kazanilmig
Kigiik  boyutlu

anevrizmalar cerrahi miidahalesiz takip edilebilirken

patolojilerdir. riiptiire  olmamus

bunun disindaki tiim hastalarda siniis valsalva
anevrizmalar1 miidahale gerektirir ve cerrahi altin standart

tedavi yontemidir (2).

Bu yazida, Marfan sendromlu hastada non-
koroner valsalva siniistiniin dev anevrizmasi ile bas vuran

hastay1 ve tedavi stratejimizi sunuyoruz.
OLGU SUNUMU

Tanus1 konulmus Marfan sendromu 12 yasindaki
erkek hasta aort yetersizligi nedeniyle takip edilmekteyken
aort yetersizliginin artmast ve hastamin nefes darhg:
sikayetlerinin gelismesi {izerine tarafimiza yonlendirildi.
Hikayesinde 2011 yilinda, 2 yasindayken ileri mitral
yetmezIligi nedeniyle mitral ring annuloplasti operasyonu
mevcuttu. Ailede sadece annesine Marfan Sendromu
teshisi koyulmustu ve takip edilmekteydi. Hem hastada
hem de annesinde yapilan genetik arastirmada Fibrillin-1
gen defekti saptanmisti. Fizik muayenede Marfan Sendro-
mu'nun tipik fenotipik ozellikleri (tipik yiliz goriinimd,
yiiksek damak, dislerde garpiklik, uzun alt ekstremite,
parmaklarda araknodaktili, pektus ekskavatum, pektus
karinatum, kifoskolyoz ve inferior lens subluksasyonu ) ile
birlike aort yetmezligini isaret eden en iyi sol 3. interkostal
aralikla duyulan birinci kalp sesinde zayiflama, ikinci kalp
sesinden sonra baslayan, diastolik, dekresendo tarzinda
ifiirim ve mitral stenozunu diistind{iiren sertlesmis 1. kalp
sesi, 2. kalp sesinin agilma sesi oskiiltasyon bulgular:
saptandi. Medikal tedavi olarak sadece giinde tek doz 50

mg metoprolol kullanmaktaydi. Anjiyotensin reseptor
blokerleri de hastamn tedavisine eklenmeye calisilmis
ancak hastanin  giinliik
ettiremeyecek sekilde hipotansif seyretmesi iizerine

aktivitelerini bile idame
tedaviden gikarilmistir. Hasta 31,8kg kiloydu ve 159 cm
boyundaydi. Viicut yiizey alanu 1,19 m2 hesaplandi. Kalp
hiz1 96/dk ve tansiyonu 110/30mmHg olgiildii. Akciger
grafisinde kardiyotorasik indeks artmisti ve 2011 yilinda
gecirmis oldugu mitral kapak operasyonuna ait mitral ring
ile birlikte sternum kapama telleri goriilmekteydi (Resim
1.

Resim 1: Hastanin akciger grafisi. Artmis kardiyotorasik
indeks, gecirmis oldugu mitral kapak operasyonuna ait
mitral ring ile birlikte sternum kapama telleri goriilmekte.

Ekokardiyografi ile degerlendirilen hastada non-
koroner sinus valsalva anevrizmasi [En genis yerinde 61
mm (z skoru + 9,59) ol¢iildii] (Resim 2), orta-ileri aort
yetersizligi, orta mitral darli-g1, hafif mitral yetersizligi
saptandi.



Resim 2: Hastanin ekokardiyografisi. Ekokardiyografide
dev non-koroner siniis valsalva anev-rizmas1 goriilmekte.

Ekokardiyografide  interventrikiiler = septum
diyastol sonu capr 9 cm (z skor + 2,41), sol ventrikiil
posterior duvar diastol sonu ¢ap1 9 mm (z skor +3,23), sol
ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 49 mm (z skor +2,91) ve sol
ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu %55 olarak bulundu.

Kardiyoloji ve kalp damar cerrahisi konseyinde
detayli olarak degerlendirilen hasta i¢in, mevcut kollajen
doku hastalig1 da goz oniinde bulunduruldugunda non-
koroner siniis valsalva anevrizmasi ve aort yetersizliginin
tedavisi ve ileride gelisebilecek aort anevrizmasini engelle-
mek amaciyla hastaya “Bentall de Bono” operasyonu
planlandi. Mitral kapaga miidahale edilmesine gerek
olmadigma karar verildi. Hasta ve yakinlarina islem ile
ilgili detayl bilgi verildikten ve onamlar1 alindiktan sonra
hastaya operasyon planlandi. Standart redomedian
sternotomi sonrasi distal aortik ve “two stage”
kantilasyonla kardiopulmoner bypasa gegildi. Aortik kross
klemp koyulduktan sonra aortotomi yapildi ve osteal kan
kardiyoplejisi verilerek kardiak arrest saglandi. Non-
koroner valsalva siniisiiniin ileri derecede dilate oldugu
goriildii (Resim 3a, b).
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Resim 3a: Peroperatif non-koroner siniis valsalva
anevrizmasi, aortotomi Oncesi.

/i.- { ﬂ i i v A = ‘ i E

Resim 3b: Peroperatif non-koroner siniis valsalva
anevrizmasi, aortotomi sonrasi.

Aort kapak rezeke edildi. Koroner arterler buton
olarak hazirlandi. 25 numara St. Jude (St. Jude Medical Inc.
, St. Paul, Minnesota, ABD) mekanik kapak ve No: 28
dakron greft (JO-TEC GmbH, Lotzendcker 23D, 72379,
Hechingen, DE) ile kapakl1 kondiiit hazirlandi.
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Kon-duit aort kokiine tek tek pledgetedli Ti-Cron
siitiirlerle implante edildi. Her iki koroner buton grefte
uygun pozisyonlara anastomoz edildi. Greftin distal
anastomozu arkus aortaya u¢ uca yapildi. Sorunsuz bir
sekilde sonlandirilan operasyonda toplam kros klemp
siiresi 86 dk ve kardiyopulmoner bypass siiresi 108 dk. idi.
Hasta iyi sartlarda yogun bakim iinitesine alindi, 8 saat
sonra ekstiibe edildi. Ertesi diin servise ¢ikarilan hasta post-
operatif 6. giinde taburcu edildi. Hasta operasyondan sonra
yaklagik 6 aydir sorunsuz olarak takip edilmektedir.

TARTISMA

Valsalva sintislerinin anevrizmalari, aort anulusu ile

sinotubtiiler bileske arasindaki aort kok bolgesinin
genislemesi olarak tamimlanabilir (1). Siniislerin caplar1
yasa ve cinsiyete gore degisir; ancak erkeklerde viicut
ylizey alar icin ayarlanmis kabul edilen iist simrlar 4 cm,
kadinlarda 3,6 cm'dir (3). Anatomik olarak sol koroner
siniis, mitral duvarin 6n yapragina ve sol ventrikiil serbest
duvarma yakindir. Sag koroner siniis, interventrikiiler
septum ve sag ventrikiiliin izerindedir. Koroner olmayan
siniis, interventrikiiler septumun {iizerinde, hafifce 6n
mitral yaprakgik iizerinde ve serbest olarak transvers siniis

iizerinde yer alir (4).

Valsalva sintiis anevrizmalarinin gogu
konjenitaldir ve siklikla Marfan sendromu, Ehler Danlos
sendromu veya bag dokusu bozukluklarma ikincildir.
Edinsel anevrizmalar, bakteriyel endokardit, sifilitik veya
tliberkiiloz

enfeksiy6z ajanlardan kaynaklanabilir. Gogiis travmasi,

enfeksiyonlar1 gibi siniisleri etkileyen
iyatrojenik nedenler veya ateroskleroza sekonder medial
nekroz diger edinilmis etiyolojilerdir. Otopsi serilerine
gore siniis valsalva anevrizmalarimin tahmini insidansi
%0,09'dur (3). Konjenital etiyolojide goriilme siklig1 artar
ve %0,1-3,5 arasinda degisir (5). Patoloji azalan siklikta
sirastyla sag koroner siniisii, koroner olmayan siniisii ve sol
koroner siniisii etkiler. Erkekler kadinlardan 4 kat daha sik
etkilenir (3). Hastamiz, non-koroner siniis valsalvada 6,1

cm ¢apinda anevrizma tanisi konan 12 yasinda bir erkekti.

Marfan sendromu fibrillin geninde defekt sonucu
gelisir ve kas-iskelet, kardiovaskiiler sistem ve okiiler
sistemde kollajen yap1 ve fonksiyonlarindaki defekt sonucu
cesitli 6zellikler gosterir. Cogunlukla aorta, pulmoner arter,

karotid ve splenik arter gibi biiyiik damarlarda belirti verir.
Duvardaki kronik disseksiyon ve intimanin transvers
yirtiklar1 sonucu tiim aort boyunca genisleme veya
sakkiiler anevrizmaya neden olur. Aortadaki
¢ogunlukla
brakiosefalikusta sonlanir.

olay
trunkus

Marfan sendromlu hastalar

sinlis  valsalvadan  baslayip
kardiovaskiiler anormalikler agisindan 3. ve 4. dekatlara
kadar asemptomatiklerdir. Bu donemden sonra hastalarda
akut veya kronik aort disseksiyonu, mitral kapak
prolapsusu ve aritmilerle beraber konjestif kalp yetmezligi

goriilebilir.

Pyeritz ve McKusick, ve Spangler ¢alismalarinda
saptadiklar1 kardiyak belirtiler ve bunlarin goriilme
sikliklarimi detayli olarak yayinlamiglardir. Olgularin
2/3'nde mitral valv prolapsusu belirtilerinin hakim oldugu
mitral ve aortik yetmezlik belirtileri vardir (6). Bizim
olgumuzda mitral kapak yetmezlik bulgusu hasta heniiz 2
yasindayken ortaya c¢ikmis, operasyon gerektirmis, 12
hastada

anevrizmasi ile birlikte ileri aort yetmezligi saptanmasi

yasindayken non-koroner siniis valsalva
iizerine hasta ikinci kere opere edilmistir. Mitral kapak

tamiri sirasinda uygulanan teknik, kullamlan ring

materyali ve ring Olgiisiniin hastamn uzun siire
asemptomatik ve sorunsuz seyretmesi ve hatta ikinci
operasyonu sirasinda  mitral kapaga miidahale
gerektirmemesi agisindan 6nemli oldugu diistiniilm{istiir.
Ancak zaman igerisinde ortaya ¢ikan aort kok patolojisi ile
ilk operasyonu arasinda bir iliski kurulamamis, Marfan
sendromunun dogal seyrinde gelisen bir hastalik olduguna
kanaat getirilmistir. Tedavisinde olan metoprololiin de
anevrizma gelisiminin 6nlenmesine ¢ok fazla da etkisinin

olmadig: goriilmiistiir.

Patoloji ilk olarak 1840 yilinda Thurnam
tarafindan tarif edilmistir. Valsalva sintis anevrizmasi olan
hastalarin ¢ogu genellikle asemptomatiktir veya nefes
darligi, carpmnti ve gogiis agrist gibi spesifik olmayan
semptomlara klinige basvurabilirler. Diger semptomlar
aritmi, kalp blogu, anevrizma kesesinde tromboembolik
komplikasyonlara yol agan trombiis olusumu, iskemik kalp
hastaligina yol acan koroner kompresyon veya ¢ok sik aort

yetersizligi olabilir.



Sag ve non-koroner siniis anevrizmalariin
yirtilmasi genellikle sag atriyum veya sag ventrikiile dogru
olur ve soldan saga sant ve sag kalp yetmezligine yol acar.
siklikla akut

baslangicli dispne, egzersiz intoleransi ve konjestif kalp

Riiptiire anevrizmalar1 olan hastalar
yetmezligi ile bagvururlar (4). Marfan sendromu teghisi ile
daha 6nce mital kapak onarimi gegiren ve rutin olarak takip
edilen hastamizda zaman iginde artan nefes darhg:
sikayetleri igin yapilan detayli ekokardiyografi incelemesi
ile ileri aort yetmezligi ve non-koroner siniis valsalva anev-
rizmasi nedeniyle “Bentall de Bono” operasyonu basariyla

gergeklestirilmistir.

Siniis valsalva anevrizmalarimin tanisinda cesitli
goriintiileme yontemleri kullanilabilir. Ekokardiyografi,
aort siniislerinin boyutlar1 ve varsa kapak patolojisi
hakkinda bilgi
goriintileme altin standart tami aract olarak kabul

verir. Kardiyak manyetik rezonans
edilmektedir; ancak ¢ogu durumda gerekli degildir.
Koroner ateroskleroz acisindan yiiksek riskli hastalarda
konvansiyonel koroner anjiyografi gerekebilir; aksi
takdirde, modern bilgisayarl1 tomografi anjiyografisi,
mevcut c¢agdaki koroner patolojileri acikga ortaya
koymaktadir (3). Bizim olgumuzda ilk inceleme araci
olarak ekokardiyografi tercih edilmistir. Sonrasinda,
tarafimiza sevk eden dis merkezde kardiak kateterizasyon
yapilmis ve anjiyografide ileri aort yetersizligi ile birlikte
¢ok genis siniis valsalva anevrizmasi gortlmiistiir.
Klinigimizde hastanin ekokardiyografisi tekrarlanmis ve
mevcut tetkikler yeterli goriilmiistiir. Ayrica patolojinin
daha

tomografiye gerek duyulmamustur.

detayli degerlendirilmesi amaciyla bilgisayarl

Sintis valsalva anevrizmasinin ilk bagarili onarimi
1957'de Lillehei tarafindan yapilmustir (7). Siniis valsalva
anevrizmalarinda riiptiir durumunda endovaskiiler
kapama cihazlari ile umut verici sonuglara ragmen, cerrahi
altin standart tedavi yontemidir (3). Riiptiir ve kalp
yetmezligi olan hastalarin ameliyata kadar stabilizasyonu
icin medikal tedavi baglatilir. Anevrizma riiptiri
durumunda, riiptiir sol-sag sant nedeniyle akut baslangi¢h
konjestif kalp yetmezligine yol agabileceginden hastalar
hizli  bir sekilde

Ventrikiiler septal defekt veya aort yetersizligi durumunda

tedavi igin degerlendirilmelidir.

da cerrahi endikedir. Diger cerrahi endikasyonlar
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anevrizmalarin boyutuna baglhdir ve 55 cm'den biiyiik
anevrizmalarda, bikiispit aort kapaginda 5 cm'de, bag
dokusu bozukluklarinda 4,5 cm'de ve yillik anevrizma
biiylime hizi 0,5 cm'den fazla olan hastalarda cerrahi
endikedir (3). Cocukluk caginda ise bu endikasyonlar ile
ilgili halen kabul gormiis endikasyonlar net degildir ve
hastalar bireysel olarak degerlendirilmektedir. Infektif
endokardit vaskiilit
hipertansiyon, ritim bozukluklar1 ve iskemik kalp hastalig1

profilaksisi, sendromlari,
gibi anevrizmanin etiyolojisine kars1 da medikal tedavi
gereklidir (8). Hastamizda siniis valsalva anevrizmasimn
en genis ¢ap1 6,1 cm idi. Ayrica hastamizda Marfan
sendromu mevcuttu. Bu durumda hastamiza cerrahi tedavi
anevrizma duvarmin

onerdik. Operasyon sirasinda

inceldigini gozlemledik. Marfan sendromu olmasi
nedeniyle hastamizda siniis valsalva anevrizmasi onarimi
yerine, ileride gelisebilecek asendan aort anevrizmasi icin
de profilaktik tedavi olmasi amaciyla “Bentall de Bono”

prosediirii uyguladik.

Cerrahi tedavinin amaci, normal aort kapak
fonksiyonlar1 ile aort kokii geometrisini korumaktir (9).
Kiiglik anevrizmalar igin primer onarim uygulanabilir;
ancak daha biiyiik olgularda rezeksiyon ve yama onarimi
tercih edilir. Olgularin %30-50'sinde hastaliga aort yetersiz-
ligi eslik ettigi icin aort kapak degistirme oram diisiik
degildir (3). Varsa ek patolojiler de ameliyat sirasinda
tedavi edilir. Hastamizda ameliyat 6ncesi EKO ile saptanan
orta onemli derecede aort yetersizligi vardi. “Benthall de
Bono” ameliyati ile aort yetersizligi diizeltildi.

Sonu¢ olarak siniis valsalva anevrizmalar:
nadirdir ve biiyiik boyutlu anevrizmalarda komplikasyon
ve Olimii onlemek igin tedavi endikedir. Aort kokii
geometrisini ve kapak fonksiyonlarimi korumaya yonelik
cerrahi, tedavinin ana hedefleridir; ancak, mumkiin
olmadiginda ve 6zellikle bizim hastamizda da oldugu gibi
kolajen doku hastaliklar1 varliginda aort kokii replasman

ve hatta asendan aort replasman gerekebilmektedir.
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