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PULMONER VASKULER REZISTANSI YUKSEK VENTRIKULER SEPTAL
DEFEKTLI HASTALARIN PROGNOZU

Semra Atalay” * Levent Dilek” ® Adnan Uysalel”  Halil Giimiis™ ® Nahide Altug” ® Ayten imamoglu”

OZET

Ankara Universitesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dalinda, 1992-1995 yillari arasinda yaslari 8-15
arasinda degisen ciddi pulmoner hipertansiyonu
olan 6 hastaya ekokardiyografi ile izole genis VSD
tanisi konuldu. Hastalarin timtinde kalp kateteri-
zasyonunda pulmoner arter sistolik basinci sis-
temik diizeyde veya 10mmHg diistik idi ve pul-
moner/sistemik rezistanslar orani (Rp/Rs) 0,27-1,2
idi. Pulmoner vaskiiler rezistani ¢cok yiiksek olan
(Rp/Rs; 0,94 ve 1,2) iki hastaya Eisenmenger
sendromu tanisi konuldu. Diger 4 hastada VSD
kapatildi ve cerrahi mortalite saptanmadi.
Postoperatif kateterizasyon 12 ile 18 ay sonra
yapildi. Ug olguda pulmoner arter basinci
dtserken, bir olguda ytikseldigi gozlendi. Rp/Rs
orani bir hastada azaldi (0,65 ve 0,26) iki hastada

" degismedi ve bir hastada ytikseldi (0,4 ve 0,9).

Sonug olarak, pulmoner vaskiiler rezistansi
yiksek VSD’lerde cerrahi sonuglar iyi olmadigi
i¢in, cerrahi tedavi iki yasindan énce yapilmalidir.

Anahtar kelimeler: VSD, Artmis pulmoner
vaskliler rezistans, prognoz

SUMMARY

The Prognosis of Patients with Ventricular
Septal Defect

Isolated large ventricular septal defect was diag-
nosed in six patients with aged 8-15 years with critical
pulmonary hypertension between 1992 and 1995 in
Ankara University, Pediatric Cardiology Department.
All patients had systolic pulmonary arterial pressure
<10mmHg below systemic, the ratio pulmonary to sys-
temic resistance (Rp/Rs) was 0,27-1,2 at cardiac
catheterization. Eisenmenger’s syndrome was diag-
nosed in two patients with more severely elevated pul-
monary vascular resistance (Rp/Rs : 0,94 and 1,2).
Other 4 patients were underwent surgical closure of
VSD and there was no operative mortality.
Postoperative catheterization was performed in 4 cases
after 12 and 18 months. We found that pulmonary arte-
rial pressure fell in three patients, but in one patient it
increased. The ratio of Rp/Rs fell in one patient (0,65
and 0,26), was unchanged in two, and inceased in one
(0,4 and 0,9)

In conclusion, since the overall results of surgery
in VSD was associated with a high level of pulmonary
vascular resistance are unfavorable, surgical closure
must be performed before age of 2 years.

Key words: Ventricular septal defect, Increased
pulmonary vascular resistance, prognosis

Sol - sag santh konjenital kalp hastaliklarinda
morbidite ve mortaliteyi etkileyen en 6nemli faktor
pulmoner vaskiiler hastalik gelisimidir (1). Ozellikle
genis veya multipl ventrikiiler septal defektli (VSD)
hastalar 2 yasindan sonra, pulmoner vaskiiler obst-
riktif hastalik gelisimi yontnden risklidirler (2,3).
Pulmoner vaskiiler direncin (PVR) yiikseldigi konje-
nital kalp hastalikli olgularin ameliyattan yararlanip
yararlanmayacag farkli kriterler kullanilarak deger-
lendirilmistir (4).

Bu caligmada amacimiz, pulmoner arter basinci
sistemik diizeyde olan ve PVR’nin yiikseldigi izole

genis VSD'li hastalarimizin klinik, hemodinamik ve
postoperatif sonuglarini sunmak ve konu ile ilgili li-
teratiirii gbzden gecirmektir.

GEREC VE YONTEM

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg
ve Hastaliklart ABD, Cocuk Kardiyoloji Béliimiinde,
1993-1995 yillarn arasinda genis izole VSD ve siste-
mik diizeyde pulmoner hipertansiyonu olan 6 hasta
degerlendirildi. Tani fizik inceleme, elektrokardi-
yogram, telekardiyogram, ekokardiyogram ve kalp
kateterizasyonu ile konuldu.
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Ekokardiyografik calisma Toschiba SSH 140 A
renkli Doppler cihazi ve 3,75 mHz transduser ile
yapildi. Bu incelemede VSD'nin yeri ve buyikligi,
pulmoner ve trikiispid yetmezlik, pulmoner sistolik
akimin akselerasyon zamani, sag ventrikiil preejek-
siyon (PEP) ve ejeksiyon zamani (VET) degerlendiril-
di.

Hastalarin tiimiine sag ve sol kalp kateterizasyo-
nu yapilarak, oksimetrik calisma ve basing kayitlari
alinarak, Fick metodu ile akimlar orani ve direncler
hesaplandi. Pulmoner arter ve aorta basinglari eg za-
manli olarak kaydedildi. Olgularin timiine oksijen
testi yapilarak, 3 olguya ise tolazoline (1mg/kg) ve-
rilerek, olctimler tekrarlandi.

BULGULAR

Hastalarimizin 3’u erkek, 3’ kiz olup, yaslari 8-
15 yas arasinda idi. (Ortalama yas: 11,33 + 2,5). Ca-
buk yorulma ve nefes darligi yakinmalari olan has-
talarin tiimiinde peroral siyanoz olup, buyime ve
gelismeleri geri idi. 4 olguda sol sternum kenarinda
3-4. interkostal aralikta 1-2/6 sistolik tftirim duyul-
du. S, sert ve tek idi. iki haftada iifiirim duyulmadi.
Elektrokardiyografik incelemede olgularin ikisinde
QRS ekseni normal iken, 4 hastada sag eksen sap-
masi vardi. Bes olguda sag ventrikil hipertrofisi, bir
olguda ise kombine ventrikiil hipertrofisi saptandi.
Telekardiyografik incelemede kalp normal biyiik-
liikte olup, pulmoner konus belirgindi ve periferde
pulmoner vaskiilarite azalmisti.

Ekokardiyografik incelemede, olgularin tigiinde
VSD perimembranéz inlet, diger tigiinde ise peri-
membranéz outlet yerlesimli idi. VSD’nin biyiikli-
gii 15-18 mm olarak degerlendirildi. Olgularin tii-
miinde pulmoner arter genisti, PEP/VET > 0,3 ve ak-
selerasyon zaman: 50-88 msn idi. Hastalarin tgtin-
de pulmoner ve trikiispid yetersizligi saptand.

Olgularimizin preoperatif donemde yapilan
kalp kateterizasyonundaki hemodinamik 6zellikleri
tablo 1’de gosterildi. Hastalarimizin timiinde pul-
moner arter basinci sistemik arter basincina yakin
veya esit bulundu. Oksijen testi ve 1,3 ve 6. olguya
uygulanan tolazoline verilmesi sonucu, pulmoner
arter basincinda digsme saptanmadi. Akimlar orani
(Qp/Qs)<1’den kiiciik ve direngler orani 0,94 ve 1,2
olan 1 ve 6 nolu olgularimiza Eisenmenger sendro-
mu tanisi konularak, inoperabl karari alindi. Diger 4
olgumuzda defekt kapatildi ve mortalite gozlenme-
di. Ancak 5 nolu hastamizda erken postoperatif do-
nemde agir sag kalp yetersizligi gelisti ve yogun
inotropik tedavi uygulandi.

Tablo I:  Olgularimizin preoperatif kalp kateterizasyonundaki
hemodinamik 6zellikleri
Olgu no 1 2 3 4 5 6
PAP (mmHg) 80/40 82/33 90/45 70/31 80/37 80/53
(58) (58) (67) (47) (55)  (66)
AP (mmHg) 75/50 92/58 90/60 75/53 80/58 80/49
(61) (74) (79) (65) (67) (64)
L-R sant 0,64 5,96 T: 393 286 0,17
R-L sant 1,41 0,1 0,5 - 1,46 0,64
Qp/Qs 0,76 29 1,15 2 1,3 0,8

Rp(wii/m2) 22,7 6,8 13,3 445 59 229
Rs(Wii/m2) 24,1 25,5, 20,5 109 129 191
Rp/Rs 0,94 0,27 0,65 0,4 0,4 1,2

PAP: pulmonr arter basinci
AP: Aort basinci

L-R: Sol-Sag

R-L: Sag-sol

Rp: Pulmoner rezistans

Rs: Sistemik rezistans

Ameliyattan hemen sonra sant gézlenmeyen 2,4
ve 5 no’lu olgularda, 1-4. aylar arasinda renkli
Doppler eko ile, VSD yolu ile hafif sol-sag sant sap-
tandi. Hastalarimizin iigiinde ameliyattan bir yil, bi-
rinde ise 18 ay sonra kalp kateterizasyonu tekrarlan-
di. Tablo 2’de bu olgularin preoperatif ve postope-
ratif kateter sonuglari kargilagtinldi. Tabloda goriil-
dugi gibi, ig olgunun pulmoner arter basinglarinda
azalma, bir olguda ise artma saptandi. Direncler
orani bir olguda azaldi, ikisinde degisme gozlen-
mezken, bir olguda 6nemli artig g6zlendi. Hastalari-

Tablo Il: Olgulanimizin preoperatif ve postoperatif dénemde

hemodinamik élgtimlerinin kargilagtirlmasi

Olgu no 2 3 4 5

PAP Pre-op
(mmHg) Post-op

82/33(58)
60/15(36)

90/45(67)
54/30(35)

70/31(47) 80/37(55)
60/16(38) 93/57(72)

AP Pre-op 88/58(74) 90/60(79) 75/53(65) 75/58(67)
(mmHg) Post-op 105/65(85) 100/60(80) 125/62(95) 88/62(76)
Rp/Rs  Pre-op 0,27 0,65 0,4 0,4
Post-op 0,27 0,26 0,4 0,9

PAP: pulmonr arter basinci
AP: Aort basinci

Rp: Pulmoner rezistans

Rs: Sistemik rezistans
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miz halen captopril tedavisi ile 3 aylk periodlarla
izlenmektedir.

TARTISMA

Pulmoner hipertansiyon (PH) pulmoner vaskii-
ler yatagin yapi ve fonksiyon bozuklugu sonucu or-
taya ¢ikan, pulmoner vaskiiler rezistans (PVR) ve ba-
sincin yiikselmesi ile karakterize bir klinik tablodur.
Pulmoner vaskiiler hastalik genis veya multipl
VSD'li hastalarin cogunda gortilebilen ciddi bir
komplikasyondur (1,2). Gunimizde gelismis tlke-
lerde konjenital kalp hastaliklarinin cerrahi tedavile-
rinin yenidogan ve bebeklik doneminde yapilabil-
mesi nedeniyle, pulmoner hipertansiyon sorun ol-
mamaktadir. Ancak tilkemizde halen tani veya teda-
videki giicliikler nedeniyle, PVR’nin yiikseldigi veya
Eisenmenger sendromu gelisen konjenital kalp has-
talikl olgularla kalsilagiimaktadir.

Rp/Rs orani bir veya daha yiiksek veya Rp: 12
i/m2 yiiksek ve sag-sol sant fazla ise cerrahi tedavi
kontrendikedir (5,6). Calismamizda tftiriim duyul-
mayan, istirahatte bile siyanozu olan, sag-sol santi
fazla olan ve Rp/Rs orani: 0,94 ve 1,2 bulunan 12
ve 15 yaslarindaki iki hastamiza Eisenmenger send-
romu tanisi konularak, inoperabl kabul edildiler.

Rp: 10 ii/m2’den yiiksek veya Rp/Rs orani > 0,7
ise, cerrahi mortalitenin yiiksek, ve/veya pulmoner
hipertansiyonun irreversibl oldugu bilinmektedir (6).
Bu grup hastalarda cerrahi tedaviye karar verirken,
hemodinamik verilerin yanisira, akciger biyopsisi
yapilmasi da 6nemlidir. Fried R ve arkadaslari (7) Rp
ile akciger biyopsisi ile goriilen pulmoner vaskiiler
hastalik arasinda iyi bir korelasyon oldugunu bildir-
mislerdir. Ancak acik akciger biyopsisi gerekmesi ve
pulmoner degisiklerin homojen olmamasi nedeniy-
le, olgularin timiinde uygulanamamaktadir. Hasta-
larimizda akciger biyopsisi yapilamamasi nedeniy-
le, operabilite kriterleri klinik ve hemodinamik veri-
lerin birlikte degerlendirilmesi ile saptandi. Ameli-
yat endikasyonu konulan dort olgumuzda, pulmo-
ner vaskiler hastaligi olan (Rp/Rs: 0,27 - 0,4) i¢ ol-
gumuz ile orta diizeyde pulmoner vaskiiler hastahgi
olan bir olgumuzda (Rp/Rs: 0,65) riskin yiiksek oldu-
gu belirtilerek, cerrahi tedavi uygulandi. PVR'nin
yiiksek oldugu hastalarda, yas kiiciik ise cerrahi
mortalitenin daha yiiksek oldugu bildirilmektedir
(%15-50) (8). Castenada (9), VSD’nin atriyum yoluy-
la onarilmasi sonucu boyle olgularda mortalitenin
azaldigini (%7) vurgulamistir. Yaslari 8-12 arasinda
degisen hasta grubumuzda cerrahi mortalite gozlen-
medi. Ancak bir hastamizda erken postoperatif do-

nemde gelisen agir sag kalp yetersizligi nedeniyle,
inotropik destek tedavisi yapildi.

Bu galismadaki amacimiz, riskli grupta bulunan
hastalarimizin ameliyattan ne 6lctide yararlandikla-
rinin degerlendirilmesi idi. Literattiriin gozden geci-
rilmesi ile, olgularin postoperatif hemodinamik veri-
lerinin saptanmasinda farkli kriterler kullanildigi go-
rilmustur (4,8,10-15). Bazi galismalarda hastalar
preoperatif ve postoperatif Rp/Rs orani ile, digerle-
rinde ise pulmoner arter/aorta basinci orani ile iz-
lenmektedir (4,8). Arastirmalarin gogunda postope-
ratif kateterizasyonda sol-sag santin azalmasi sonu-
cu, pulmoner arter basincinin normal degere inme-
mekle birlikte, dustiigi bildirilmistir (10-15). Defek-
tin onarimindan sonra pulmoner hipertansiyonun
duzelmesi, operasyon yasi, sol-sag santin miktari ve
vaskiiler degisikliklerin derecesi ile yakindan iligkili-
dir (8). iki yasindan 6nce ameliyat edilenlerde prog-
noz, preoperatif PVR ile uyumlu bulunmustur (5,8).
Preoperatif donemde Rp degeri Rs'nin 1/3’iinden az
ise, sonuclarin iyi oldugu bildirilmektedir (8). Ancak
bu yas grubunda bile, cerrahiden sonra pulmoner
vaskdiler rezistansin arttigi olgularla karsilagiimakta-
dir (16). Boyle durumlarda pulmoner vaskiiler hipe-
raktiviteye dogustan yatkinhk oldugu distintilmek-
tedir.

Preoperatif donemde Rp/Rs orani 1/3’den yiik-
sek ise, hastalarin cerrahi tedaviden yararlanamaya-
cagl bildirilmektedir (8). Literatiirde yalniz Ross ve
arkadaslarinin (17) iki yonli santi bulunan ve PVR'i
yliksek olan 4 yasindaki VSD’li bir olgularinda, ope-
rasyondan 8 ay sonra normal pulmoner arter basin-
ca ve rezistansi bulunmustur. Diger arastiricilar ise,
pulmoner arter basincinin postoperatif donemde
azaldigini, ancak rezistanslar oraninin genellikle de-
gismedigini vurgulamiglardir (13,14). Residuel pul-
moner hipertansiyon yasin artmasi ile iliskili olup,
bazi olgularda VSD’nin kapatilmasindan sonra pul-
moner arter basinci preoperatif degerlerden daha
fazla artig gostermektedir (16,18). Cartmill (18) orta-
lama 5 yasinda ameliyat edilen olgularda rezistans-
lar oraninin azaldigl, 13 yasindaki grupta ise degis-
me olmadigini bildirmistir. Bazi nadir olgularda ise,
erken postoperatif dsnemde Rp/Rs oraninda azalma
olmasina karsin, 1-2 yil sonra tekrarlanan kalp kate-
terizasyonunda pulmoner rezistansin arttigr gozlen-
mistir (4).

Olgularimizin postoperatif hemodinamik deger-
leri literatiirle benzerlik gostermektedir. Uc hasta-
mizda operasyondan 9-18 ay sonra, pulmoner arter
basincinin ve pulmoner arter/aorta basing oranlari-
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nin azaldigini saptadik (ortalama PA/AO basing
oranlari 0,98 ve 0,67). Hafif pulmoner vaskiiler has-
taligi olan ti¢ olgumuzdan ikisinde postoperatif d6-
nemde Rp/Rs oraninin degismedigini gozledik.

Bu grupta yer alan ve yasi digerlerinden biiyiik
olan bir hastamizda ise, pulmoner arter basincinda
ve Rp/Rs oraninda (0,4 ve 0,9) 6nemli diizeyde yiik-
selme saptand.. istirahatta bile siyanozu goézlenen
bu hastada, efor kapasitesi cok azaldi. Literatiirde de
defektin onarimindan sonra, Rp/Rs oraninin yiiksel-
digi ve cerrahi tedavinin yasam siiresini kisalttigini
bildiren galigmalar yayinlanmistir (4). Buna karsilik,
preoperatif donemde orta diizeyde pulmoner vas-
kiiler hastaligi olan 8 yasindaki bir hastamizda,
ameliyattan bir yil sonra pulmoner arter basinci ve
Rp/Rs oraninda énemli azalma saptandi. Bu sonug-
lar dikkate alinarak, preoperatif hemodinamik
verilerle, postoperatif pulmoner arter basincini ve

Rp/Rs oranini tahmin etmenin mimkiin olmadigini
gozledik.
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