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Abstract

Pulmoner kapak yoklugu sendromu (PKYS) nadir gérilen bir
dogustan kalp hastaligidir (DKH). Tek basina veya diger DKH'liklari
ile birlikte gortlebilir. Siyanoz ve solunum sikintisi nedeniyle gelen
PKYS tanisi konulan yenidodan bir olgu sunulmustur. intauterin
dénemde sag ventrikllde genisleme oldugu bilinen, dogum sonrasinda
siyanoz ve solunum sikintisi gelisen yenidogan bir kiz olgusu gocuk
kardiyolojiye getirildi. Dogum sonrasinda ekokardiyografi ve manyetik
rezonans goérlntileme ile pulmoner kapakgiklarin rudimenter ve
agir pulmoner ve trikispit yetmezliginin oldugu gortldi. Pulmoner
arter ve dallari ileri derecede genis goérinimdeydi. Ne yazik ki
olgu yasaminin 3. giniinde yenidogan bakim (nitesindeki tedaviye
ragmen yasamini kaybetti. Pulmoner kapak yoklugu sendromu
olgularinin buytk bir gogunlugu anatomik olarak Fallot Tetralojisinin
bir ¢esidi olmakla birlikte klinik bulgular, seyir ve hemodinamik
acidan farkhlik gosterir. Erken siit gocuklugu déneminde mekanik
ventilasyon gerektirecek diizeyde agir solunum gicligl olan
hastalara miidahale beklenmeden uygulanmalidir. Olgumuzun vital
fonksiyonlari stabil tutulamadigi icin cerrahi midahale yapilamadi.
Pulmoner kapak yoklugu sendromu yenidogan déneminde siyanoz
ve solunum sikintisi ayirici tanisinda distinilmelidir. Intrauterin tan
alan olgularin dogumunun g¢ocuk kardiyoloji, kalp damar cerrahisi
ve yenidodan yodun bakim Unitelerinin bulundugu merkezlerde
gerceklestirilmesinin uygun olacagini distinlyoruz.

Anahtar kelimeler: Pulmoner kapak yoklugu, siyanoz, yenidogan

Absent pulmonary valve syndrome (APVS) is a rare congenital
heart disease. It can be seen isolated or with other congenital heart
diseases. Here, we presented a neonate with cyanosis and dyspnea
because of APVS. A-female-newborn was referred to pediatric
cardiology due to cyanosis, respiratory distress and prenatally
diagnosed right ventricular dilatation. Rudimentary pulmonary valves
and severe pulmonary and tricuspid regurgitations were determined
postnatally with echocardiography and magnetic resonance imaging.
Additionally, main pulmonary artery and its branches were seen
dilated. Unfortunately she died on third day of her life, although
supportive and medical treatments were administered intensively.
Most of APVS cases are a variant of Tetralogy of Fallot. But clinical
findings, prognosis and hemodynamic conditions can be different.
Infants requiring mechanical ventilation shold be undergone operation
as soon as possible. Our case could not be operated because of
unstable vital functions. Absent pulmonary valve syndrome should
be considered as a differential diagnosis in neonates with cyanosis
and respiratory distress. If prenatal diagnosis is present, we suggest
that parturition should happen in a medical center includes pediatric
cardiology and cardiovascular surgery and also neonatal intensive
care unit.
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GIiRIiS

Pulmoner kapak yoklugu sendromu (PKYS) pulmoner kapak
dokusunun rudimenter veya displastik olusu, ana pulmoner arter ve
proksimal dallarindan biri veya her ikisinde anevrizmatik genisleme
ve siddetli pulmoner yetmezlik ile karakterize nadir bir dogustan
kalp hastaligidir (DKH) (1). Tek basina veya Fallot tetralojisi (TOF),
ventrikiler septal defekt (VSD), atriyal septal defekt (ASD), cift gikisli
sag ventrikll, buyuk arterlerin transpozisyonu ve trikiispit atrezisi gibi
diger DKH'liklar1 ile birlikte gériilebilir (1-3). Son yillarda PKYS tanisi
fetal ekokardiyografi ile konulabilmekte ve erken yasta basarili cerrahi
tedavi uygulanabilmektedir (3-5). Burada siyanoz ve solunum sikintisi
nedeniyle arastirilan ve PKYS tanisi konulan yenidogan olgu literatir
esliginde tartisilmistir.

OLGU
Otuz sekiz haftalik olarak sezaryen ile 2700 gr agiriginda 4-7
APGAR ile dodan kiz bebege pozitif basingli ventilasyon yapiimasina

ragmen siyanozunun devam etmesi ve solunum sikintisi olmasi lizerine
cocuk kardiyolojiden konsiiltasyon istendi. Gebeligin 27. haftasinda
obstetrik ultrasonografide sa§ ventrikil genisligi tespit edilmisti. Fizik
muayenesinde sternumun sol 1-3. interkostal araliklarinda en iyi duyulan,
tim prekordiyuma yayilan 3/6 dereceden sistolik ejeksiyon ve erken
diyastolik Gifiiriim duyuldu. Ikinci kalp sesi tekti ve kalp yetmezIigi bulgulari
vardi. Soy gegmisinde dogustan kalp hastaligi dykiisi ve anne baba
arasinda akrabalik yoktu. Telekardiyografide kardiyomegalinin yaninda
periferik pulmoner vaskilaritede artis saptandi. Elektrokardiyografide sag
aks sapmasi ve sag ventrikiil hipertrofi bulgulari vardi. Ekokardiyografide
sag ventrikl ¢ikis yolunun belirgin genis oldugu, pulmoner kapakgiklarin
rudimenter oldugu, sag ventrikiil ¢ikisinda hafif pulmoner darlik ve agir
pulmoner ve triklispit yetmezligi tespit edildi. Ana pulmoner arter ve dallari
ileri derecede genis goriinimdeydi (Resim 1). Aortada dekstrapozisyon,
perimembrandz outlet VSD ve kiiglik sekundum ASD vardi. Duktus
arteriyozus ise kapali idi. Solunum sikintisi ilerleyen hasta entiibe edildi.
Pozitif inotropik, ditretik ve inhale iloprost tedavileri baglandi. Manyetik
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Resim 1a,b. Eokardiyografi ile subkostal bakida pulmoner arte ve
dallarinin ileri derecede genis oldugu (a) ve doppler ile pulmoner kapakta
darlik ve yetmezlik gériilmekte (b).

rezonans gorintilemede (MRI) ana pulmoner arterde anevrizmatik
genisleme (25 mm), distal yerlesimli rudimenter pulmoner kapak ve
pulmoner géllenme gorildi (Resim 2). Hastamiz tim destek tedavilerine
ragmen yasaminin 3.glinu yagamini yitirdi.

TARTISMA

Pulmoner kapak yoklugu sendromu olgularinin biytk bir gogunlugu
anatomik olarak TOFun bir gesidi olmakla birlikte klinik bulgular, seyir ve
hemodinamik agidan farklilik gésterir. Ana pulmoner arter ve proksimal
dallarinin genislemesinde pulmoner yetersizlik dnemli rol oynamaktadir.
Siddetli pulmoner yetersizligin dar olan pulmoner anuliisten gegerken
olusturdugu tlrbulans ve poststenotik genisleme pulmoner arterlerin
genislemesine neden olur (1). Pulmoner kapak yoklugu sendromu
etyolojisinde duktus arteriyozusun intrauterin dénemde kapanmasinin
rol oynadidi ileri stiriiimiistir. intrauterin dénemde duktus yoluyla inen
aortaya atilmasi gereken kan, pulmoner arterlerde kalarak genislemeye
neden olmaktadir. Duktus yoklugu olan hastalarda pulmoner arter
genislemesi daha belirgindir (2,6,7). Olgumuz 2 saatlk olmasina
ragmen duktus arteriyozusu goriilemedi ve PKYS-TOF birlikteligi vard.
Literatlirde TOF-PKYS ile birlikte anormal kaynakli pulmoner arter, sol
pulmoner arter yoklugu, sinis valsalva anevrizmasi, sol stiperiyor vena
kava, miskiler VSD, ASD, PDA, Marfan sendromu, DiGeorge sendromu,
Pierre Robin sendromu bildirilmistir (1,4,7,8). Koroner arter anomalisi
de gorllebilecegi icin operasyon 6ncesinde hastalar bu ydnden dikkatli

Resim 2. Kardiyak manyetik rezonans anjiografide pulmoner
arter ve dallarinin genislemis oldugu gorulmekte.
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degerlendirimelidir  (7,9). Olgumuzda sendromu diisiindirebilecek
dismorfik yliz gorinimii ve ekstremite anomalisi gibi bulgular yoktu.
Hastalar yas ve Klinik seyir agisindan iki grupta incelenebilir (5,7,10).
Birinci grupta; yenidogan veya erken sit cocuklugu doneminde
genislemis olan ana pulmoner arter ve dallarinin bronglara basisi sonucu
gelisen solunum gigligl semptomlari, akcigerlerde amfizem velveya
atelektaziler, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari ile seyreder. Bu donemi
atlatan ikinci grup hastalarda daha ge¢ gocukluk gaginda sag ventrikiilde
genisleme gorillir ve kalp yetersizli§i gelisene kadar asemptomatik
kalirlar. Razavi ve ark. intrauterin tani alan ve dogumdan sonra erken
dénemde semptomatik olanlarin ¢odunlugunun prognozlarinin koti
oldugu, bunlarin ancak %15'inin yasadigini bildirmistir (11). Hatta
bazi olgular intrauterin dénemde dlmektedir (4). Fallot tetralojisi ve
PKYS birlikteligi erken bebeklik doneminde solunum sistemi ile ilgili
semptomlarin varliginda mortalite %20-60 arasinda degismektedir (10).
Mortalite ve morbidite kalp yetmezligi ve pulmoner komplikasyonlar
ile iliskilidir (1,11,12). Ventilatér gereksinimi olan ve 6 aydan kiiclik
hastalarda mortalite en yiiksektir (10,13). Dev pulmoner arterlerin yaptigi
basi hem ana bronglarda hem de intrapulmoner bronslar diizeyindedir.
Erken cerrahi tedavi pulmoner kapak implantasyonu veya pulmoner
arteriyoplastiden olusmaktadir. Son yillarda yapilan semptomatik
yenidogan vakalarinda da basarili sonuglar bildirilmektedir (5). Elektif
cerrahi ise geri donusimsiz akciger komplikasyonlari gikmadan, sag
ventrikiliin diyastolik kompliyansi ve pompa fonksiyonu bozulmadan
planlanmalidir (7,13). Manyetik rezonans goruntileme ile pulmoner
arterlerin genisligi ve bronslara basisi gorilebilir (12). Anevrizmatik dev
pulmoner arterleri MRI ve ekokardiyografi ile gorintilenen ve ventilator
gereksinimi olan hastamiz cerrahi miidahale yapilamadan kaybedildi.
Pulmoner kapak yoklugu sendromu yenidogan déneminde siyanoz
ve solunum sikintisi ayirici tanisinda disiniimesi gereken, akciger
problemleri olan vakalarda 6limle sonlanabilen nadir gdrilen bir dogustan
kalp hastaligidir. Pulmoner kapak yoklugu sendromunun intrauterin
tanisinin miimkiin olmasi nedeniyle bu tir olgularin dogumunun gocuk
kardiyoloji, kalp damar cerrahisi ve yenidogan yogun bakimin bulundugu
merkezlerde gergeklestiriimesinin uygun olacagini diistintiyoruz.
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