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izole kapak lizeri akciger atardamar darhg ve
akciger atardamari anevrizmasi

Isolated pulmonary supravalvular stenosis accompanied by pulmonary artery aneurysm
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Ozet — Bu yazida, 19 yasinda asemptomatik bir kadin
hastada rastlantisal olarak saptanan kapak seviyesi
Uzeri izole akciger atardamar darligi ve akciger atarda-
mar anevrizmasi sunuldu. Kardiyolojik degerlendirme-
de akciger odaginda sistolik Gfarim, elektrokardiyogra-
fide sag eksen sapmasi ve akciger grafisinde akciger
atardamarinda belirginlesme saptandi. Transtorasik
ekokardiyografide akciger atardamarinin gbvdesi nor-
malden genis olarak izlendi; hafif pulmoner yetersizlik
ve hafif triklispit yetersizligi gdzlendi. Renkli Doppler ile
akciger atardamari kapaginin yaklasik 2 cm distalinde
tirbdlans akim izlendi. Transézofageal ekokardiyogra-
fide kapak Uzeri seviyede zarimsi yapi ve darlik son-
rasi gelismis yakinsal (proksimal) anevrizma izlendi.
Akciger atardamari gévdesi en genis oldugu yerde 40
mm &lculdi. Toraks bilgisayarli tomografisinde yakin-
sal anevrizmanin akciger atardamari gévdesi ile sinir-
I oldugu gérildi ve boyutu 41 mm &lguldi. Hastanin
semptomsuz olmasi, anevrizmanin kitle basi bulgula-
rinin bulunmamasi, darlik dizeyindeki basing¢ farkinin
nispeten dusuk olmasi (16 mmHg) ve soldan saga sant
bulunmamasi nedeniyle dizenli olarak radyolojik takibi-
ne karar verildi.

kciger atardamar darlig1 (pulmoner stenoz), sag

ventrikiil ile akciger atardamari arasindaki kan
akiginin darlig1 ile kendini gosteren ve pek ¢ok farkl
patolojik durumlar1 kapsayan genel bir tanimdir. Akci-
ger atardamar1 darlhig1 sag ventrikiil ¢ikis yolunda, akci-
ger atardamar1 kapagi seviyesinin altinda (subvalviiler)
veya kapak diizeyinde (valviiler) izlenebilir; daha nadir
olarak ise kapak seviyesi iizerinde (supravalviiler) veya
baska bir ifade ile periferik akciger atardamarlari sevi-
yesinde olabilir. izole akciger atardamar darliginin tiim

Summary — We present a 19-year-old asymptomatic
female patient in whom isolated pulmonary supraval-
vular stenosis and pulmonary artery aneurysm were
incidentally detected. On cardiologic examination, a
systolic murmur was heard over the lungs, right axis
deviation was seen on the electrocardiogram, and
marked appearance of the pulmonary artery was noted
on the chest X-ray. On transthoracic echocardiography,
the pulmonary artery trunk was found to be wider than
normal, and there were mild pulmonary and tricuspid
regurgitation. Color Doppler examination showed a tur-
bulent flow 2 cm distal to the pulmonary valve. Trans-
esophageal echocardiography showed a supravalvular
membranous structure and a proximal pulmonary artery
aneurysm. The pulmonary artery trunk was measured
as 40 mm at the widest part. Thoracic computed tomog-
raphy revealed that the proximal pulmonary artery an-
eurysm was localized to the pulmonary artery trunk and
measured 41 mm. As the patient was asymptomatic and
there were no signs of aneurysmatic compression or a
left-to-right shunt, and due to the presence of a relatively
low gradient (16 mmHg) across the stenotic area, she
was scheduled to regular radiologic control.
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Kisaltmalar:

arasindadir En sik TOE Transézofageal ekokardiyografi
v e TTE Transtorasik ekokardiyografi
goriilen formu kapak

diizeyindeki  akciger

atardamar1 darhigidir (valviiler pulmoner stenoz); diger
formlar1 ise daha nadir goriiliir. Kapak iizeri seviyedeki
akciger atardamar darligi, Fallot tetralojisine veya Wil-
liams sendromunda goriilen kapak tizeri aort darligina
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eslik edebilir, cok daha nadir olarak da izole bir sekilde
karsimiza ¢ikabilir.?

Bu yazida, iist solunum yolu enfeksiyonu nedeniyle
yapilan muayenede duyulan iifiiriim sonrasinda kar-
diyoloji hekimine yonlendirilen ve rastlantisal olarak
kapak iizeri darlik sonrasinda gelismis akciger atarda-
mar1 anevrizmasi saptanan bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

On dokuz yasinda, 1.62 boyunda ve 52 kg agirli-
ginda kadin hasta hastanemiz enfeksiyon hastaliklar1
boliimiine burun akintisi, ates ve oksiiriik yakinmalari
ile bagvurdu. Fizik muayenesinde kan basinct 100/60
mmHg, radiyal nabiz diizenli ve 110 vuru/dk idi. Has-
tanin daha Oncesine ait bilinen herhangi bir kronik
hastalig1 veya kardiyovaskiiler sisteme ait olabilecek
herhangi bir yakinmasi yoktu. Akciger muayene-
si olagandi. Tonsilleri hiperemik idi ve yutak arkasi
akintis1 vardi. Siniizit ve farenjit tanilariyla hastanin
tedavisine baslandi. Kardiyovaskiiler sistem muayene-
si sirasinda akciger odaginda 2/6 siddetinde sistolik
iflirim duyulmas: nedeniyle hastanin kardiyolojik
acidan degerlendirilmesi istendi. Bu degerlendirmede
akciger odaginda iifiiriim, 12 derivasyonlu elektrokar-
diyografide sag eksen sapmasi saptanmasi ve akciger
grafisinde akciger atardamarinin belirgin izlenmesi
nedeniyle hastaya transtorasik ekokardiyografi yapil-
masina karar verildi. Bu degerlendirmede sag ve sol
kalp boyutlar1 ve fonksiyonlart normal bulunurken,
akciger atardamarinin govdesi normalden genis olarak
izlendi. Hafif pulmoner yetersizlik ve hafif trikiispit
yetersizligi akimlar1 gozlendi. Atriyumlar ve ventri-
kiiller arasindaki boélmeler normal olarak degerlendi-
rildi. Renkli Doppler ile akciger atardamari iizerinde
duktus arteriyozus acikligi varligimi diisiindiirecek
herhangi bir bulgu saptanmadi; ancak, akciger atar-
damar1 kapaginin yaklagik 2 cm distalinde tiirbiilans
akim izlendi. Nabizl1 Doppler ile kapak seviyesinde
0.9 m/sn olan akimin, ayn1 bolgede 1.85 m/sn’ye kadar
ciktig1 goriildii. Ayrica, ayni bolgede uyarlanmig go-
rlintiilere ragmen ¢ok da net izlenemeyen hareketli bir
yap1 vardi. Transozofageal ekokardiyografide kapak
tizeri seviyede zarimsi yapi ve darlik sonrasi gelismis
yakinsal (proksimal) AAA izlendi (Video 1", Sekil 1).
Akciger atardamari1 gévdesi en genis oldugu yerde 40
mm 0Ol¢iildii. Eglik eden herhangi bir dogumsal pato-
loji saptanmadi. Kalp bosluklar: i¢inde trombiis veya
kitle izlenmedi. Toraks bilgisayarli tomografisinde ya-
kinsal AAAnin akciger atardamari govdesi ile sinirh
oldugu goriildii ve boyutu 41 mm olciildi (Sekil 2).
Hastanin eslik eden bag dokusu hastalig1 veya vaskii-

lit diisiindiirecek semptom ve bulgular1 yoktu. Travma
oykiisii, sistemik bir hastalik bulgusu, marfanoyid bir
yapisi veya dogumsal kizamikg¢ik ykiisii yoktu. Has-
taya zarimsi olusum ile karakterize izole kapak {izeri
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Sekil 1. Trans6zofageal ekokardiyografi goérintileri. (A)
Akciger atardamari kapagi, zarimsi olusum ile birlikte kapak
Uzeri darlik ve darlik sonrasi baglayan akciger atardamari
anevrizmasinin goérinimda. (B) Akciger atardamari anev-
rizma ¢ap! 40 mm olarak hesaplandi. (C) Akciger atarda-
mari kapak seviyesinin hemen Uzerinde akciger atardamari
ceperinden kéken alan zarimsi olusum ok ile gdsterilmekte.
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akciger atardamar1 darlig1 tanisi kondu ve AAAnin
darlik nedeniyle gelistigi diisiiniildii. Hastanin semp-
tomsuz olmasi, anevrizmanin kitle basi bulgularinin
bulunmamasi, akciger atardamar darlig1 diizeyindeki
basing farkinin nispeten diisiik olmasi (16 mmHg) ve
soldan saga sant bulunmamasi nedeniyle diizenli ola-
rak TTE ve BT ile takip edilmesine karar verildi.

TARTISMA

Akciger atardamar gévdesinde 4 cm ve iizerinde-
ki degerler AAA olarak kabul edilir.”! Akciger atar-
damar1 govdesinde veya ikitarafli ana akciger atar-
damarlarinda eszamanli anevrizma varlig1r yakinsal
AAA olarak tanimlanir. Ortaya ¢ikmasi pek ¢ok fark-
1 nedene bagli olabilir. Duktus arteriyozus agikligi,
atriyal ara bolme defekti, ventrikiiler ara bolme defek-
ti gibi dogumsal kalp hastaliklar1t AAAnin yarisin-
dan fazlasindan sorumludur.’ Bunun diginda, Mar-
fan sendromu veya Behcet hastalig1 gibi bag dokusu
hastaliklarinda da bildirilmistir. Tiiberkiiloz, mikotik
anevrizma ve sifilis gibi baz1 enfeksiyoz hastaliklar;
travma, pulmoner hipertansiyon, izole Hughes-Stovin
sendromu gibi idiyopatik nedenler de etyolojide rol
oynar. Biitiin bu nedenler icinde, daha nadir durum-
lardan biri de izole kapak lizeri akciger atardamari
darligidir.

Akciger atardamari darliginin bilinen ii¢ tipi i¢in-
de en sik goriilen sekli kapak seviyesi formudur. Ka-
pak alt1 ve kapak tizeri formlar1 daha nadirdir. Kapak
tizeri formu Fallot tetralojisi veya Williams sendromu
ile birliktelik gosterebilir veya dogumsal rubella send-
romu sonrasi geligebilir.” Cok daha nadir olarak ise,
olgumuzda oldugu gibi izole bir sekilde karsimiza ci-
kabilir. Akciger atardamari darliginin derecelendiril-
mesi sag ventrikiil ile akciger atardamar1 arasindaki
basing farkina gore yapilir. Basing farki olgumuzda da
oldugu gibi 30 mmHg’den az ise hafif, 30-60 mmHg
arasinda ise orta, 60 mmHg’den fazla ise agir akciger
atardamari darlig1 olarak tanimlanir.”! Kateterizasyo-
nun genellikle tanida yeri yoktur, tedavi agsamasinda
uygulanir. Hafif akciger atardamari darliginin tedavi
endikasyonu yoktur. Bu hastalar genellikle semptom-
suzdur. Hastalarin darlik derecelerinin artma olasi-
ligina karst izlenmeleri yeterlidir.®! Darlik derecesi
arttikce efor kapasitesinde azalma ortaya ¢ikar. Sid-
detli darliklarda gogiis agrist ve nadiren ani 6liim de
bildirilmigtir.”! Orta ve agir kapak seviyesi akciger
atardamar darliklarinda ilk tedavi secenegi genellikle
perkiitan transliiminal balonla genigletmedir, cerrahi
ikinci siradadir.™ Kapak seviyesi tizerindeki darlik-
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Sekil 2. Bilgisayarli tomografide yakinsal akciger atarda-
mari anevrizmasinin gérinima.

larda da, kapak seviyesi formuna benzer sekilde ba-
lonla genisletme ile basarili sonuglar bildirilmigtir.

Yakinsal AAA’nin kendisi, genellikle ¢ok biiyiiyiip
de bronglara basi yapmadikga, yirtilma veya diseksi-
yon gelismedikce, yavaglayan akim nedeniyle iceri-
sinde trombiis gelismedik¢e semptom olusturmaz.”
Anevrizmanin biiyiikliigiine bagli olarak zaman igin-
de hemoptizi, efor dispnesi, oksiiriik, gogiis agris1 ge-
ligebilir. Ciddi hemoptizi varliginda cerrahi girisim
mutlaka diigtiniilmelidir.® Akciger atardamari anev-
rizmasi tanisinda akciger atardamari anjiyografisi al-
tin standart olarak kabul edilse de, gerek TTE gerekse
TOE’nin, ayrica manyetik rezonans anjiyografinin ve
BT’nin de tanida 6nemli katkilar1 vardir.*!

Literatiirde AAA varliginda cerrahinin yeri ve
zamani tartigmalidir;™ bu konuda kilavuz bilgisi de
bulunmamaktadir. Yagami tehdit edebilecek semp-
tomlara neden olan anevrizma ¢apinin biiyiik oldugu
olgularda, yaygin hemoptizi varli§inda cerrahi diisii-
niilmelidir. Geligebilecek en 6nemli komplikasyonlar-
dan biri olan diseksiyon veya yirtik riski genellikle
akciger atardamari tansiyon yliksekligi varliginda,
ozellikle de soldan saga artmis santt bulunan olgular-
da fazladir.® Mikotik anevrizma veya Behget hastalig
varlifinda da risk yiiksektir. Akciger atardamari yiik-
sek tansiyonu yoklugunda ise yirtik riskinin diisiik ol-
dugu bildirilmistir.®! Hastamizda, literatiir verileri 1s1-
ginda ve saptadigimiz bulgular dogrultusunda yirtik
veya komplikasyon riskinin diisiik oldugunu 6ngor-
diik. Gerek darlik sonrasi gelismis yakinsal AAAnin,
gerekse izole kapak tlizeri akciger atardamari darligi-
nin herhangi bir medikal tedavi verilmeksizin periyo-
dik olarak takip edilmesini uygun gordiik.
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*Video dosyasi yazinin Internet adresinde yer almaktadir.
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patoloji; pulmoner kapak darhgu.
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