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ÖZET 

Hacettepe Üniversitesi Pediatrik Göğüs ve Kalp-Damar 
Cerrahisi ve Istanbul Üniversitesi Kardiyoloji En
stitüsü Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim dallarında 
1976-1989 yılları arasında altı hastaender görülen bir 
konjenital anomali olan çift orifısli mitral kapak 
(ÇOMK-Double orifice mitral valve) nedeniyle ameli
yat edildi. 

Hastalardan birinde izole patoloji olarak bulunan 
ÇOMK, diğer beş hastada atrioventriküler kanal ti
pinde defektiere eşlik etmeyteydi. Izole patoloji ola
rak ÇOMK bulunan hastada ağır mitral yetersizliği 
nedeniyle mitral kapak replasmanı gerekti. Mitral ka
pakıa ana orifisin posıeromedial komissüründe kleft 
olan üç hastada, kleftin onarı/ması ile mitral yetersiz
liği giderildi. Diğer iki hastada ise fonksiyon bozuk
luğu olmadığı için mitral kapağa herhangi bir 
müdahalede bulunulmadı. Operalif ve erken postoperaı
if dönemde herhangi bir kornp/ikasyon göstermeyen 
hastalar ortalama 66 aylık (7 ay-13 yıl) uzun takip
lerde çok iyi durumda hayatlarını sürdürmektedir. 

Anahtar kelinıeler: Atrioventriküler kanal defekt
leri, çift orifısli mitral kapak, konjenital mitral kapak 
hastalığı 

Çift arifisli mitral kapak (ÇOMK) atriovcntrikülcr 
(A-V) kanal defektierine eşlik eden, çok seyrck olarak 
diğer konjenital kalp anomali leri ile birlikte de 
görülebilen en der bir patolojidir (1 ,2). Tck bir bir 
mitral annulus içerisinde iki ayrı aç ıkl ığın bulun
ması şeklinde görülen bu durum, mitral yetersizliği 
ya da mitral darlığına yol açarak eşlik ettiği anama
liye bağlı klinik seyri etkileycbildiği gibi tanı ve uy
gulanacak cerrahi girişimin saptanması yönünden de 
özellik taşımaktadır. 

Alındığı tarih: 24 Kasım 1989 
Yazı~malar: Dr. Tufan Pakcr, Istanbul Üniversitesi Kardiyolo
ji Enstitüsü, Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dalı , Ilascki, 
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MA TERYEL ve METOD 

1976-1989 yılları arasında Hacettepe Tıp Fakültesi 
Göğüs Kalp ve Damar Cerrahisi ile İstanbul 
Üniversitesi Kardiyoloji Enstitüsü Kalp ve Damar 
Cerrahisi Anabilim dallarında 6 hastaya ÇOMK 
tanısı ile açık kalp ameliyau uygulandı. Yaşlan 18 
ay ilc 20 yıl (ortalama 9.0 yıl) arasında değişen has
taların üçü kız, üçü erkekti. Bir olguda komplet, 
üçünde parsiyel A-V kanal defekti bulunmakta, diğer 
iki olgunun birinde ÇOMK izole olup diğerinde, 
VSD ve kleft mitrale eşlik etmekteydi (Tablo 1). İlk 
iki hastada ÇOMK olduğu ameliyatta tesbit edilmiş, 
diğer hastalardan üçünde iki boyutlu ekokardiyografi 
ile, birinde anjiyokardiyografi ve iki boyutlu ekokar
diyografi ilc tanı konulmuştur (Şekil 1). 

Hastaların hepsi standart kardiyopulmoner by-pass 
tekniği ilc ameliyat edildi. Kardiyoplejik arrest ve 
28°C genel hipotermi kullanıldı. A-V kanal defekti 
olan hastalarda defckt, kapaklar kompetan olacak 
şekilde tek yama ve devamlı dikiş tekniği i le ka
patıldı. VSD'in eşlik ettiği hastalarda VSD transatri
al olarak triküspid kapak içinden kapatıldı. Ağır mi
tea! yetersizliği gösteren bir hastada (olgu 2) 20 no. 
Lillehei-Kaster prostetik kapağı kullanılarak mitral 
kapak rcplasınanı yapıldı. 

Operalif ve post-operalif mortalite olmadı. Hastaların 
7 ay-13 yıl (ortalama 66 ay) takiplerinde NYHA 
sınıf I fonksiyonel kapasitede oldukları, klinik ve 
ekokardiyografik tetkikte mitral kapak fonksiyon
larının iyi olduğu tesbit edildi. 

TARTIŞMA 

Çift arifisli mitral kapak (ÇOMK) ilk kez W.S. 
Grccnficld tarafından 1876 yılında tanımlanmışur 0). 
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Tablo ı. Kl inik bulgular, cerrahi girişim ve sonuçları 

Olgu no. Yaş Cins ÇOMK(a eşlik eden M.Y. Ameliyat Sonuçta 
patoloji fonk s iyo n el sınıf 

20 K PrimtımASO ASO kapaltldı I 

2 1.5 E + Mitral valv replas. I 

3 6 E Priınum ASD ASO kapaltldı I 

4 3.5 E Priınum ASD + ASD kapatıldı I 
Klcft mitral Kleft kısmen onart.ldı 
Pulmoner stenoz Pulmoner stenoz giderildi 

5 6 K Komplet A-V kanal + ASD kapatıldı 

defekti Kleft kısmen onart.ldı 
VSO kapaıtldı 

6 17 K Klcft mitral + Kleft onarıldı 
VSO VSO kapatıldı 

Şekil 1. A) İk i boyutlu ekokardiyografi ile kısa eksen kesitinde, mitral kapağın bi r doku bandı ile ikiye ayrt.ldığı görülmektedir 
(Olgu 4). MV:mitral kapak, 1,2: mitral orifislcr. 
B (ortada): Iki boyutlu ekokardiyografi ile kısa eksen kesitinde önde büyük (MVı) arkada küçük (MVz) mitral kapak orifisleri 
görülmektedir. Öndeki orifisin (MV ı ) ön yaprakçığında kleft dikkati çekiyor (Olgu 5). 
C (sağda): Çift orifisli mitral kapağın anjiografik görünümü. *: sol atrium, o: ç ift orifisli mitral kapak 
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Otopsi çalışmalarında tüm konjenital kalp hastalığı 

olguları arasında %1 oranında (2) görülen bu patolo
jiye, günümüzde gelişen tanı yöntemleri (iki boyutlu 
ekokardiyografi) ile (3 •4> ve açık kalp cerrahisi 
sırasında giderek artan sıklıkta rastlanılmaktadır. 
ÇOMK hemen her zaman bir majör kardiyak anama
liye eşlik etmektedir. Bunların yaklaşık yansınıA-V 

kanal defektieri oluşturmaktadır <2•5). Tüm A-V ka
nal defektieri olguları içinde otopsi çalışmalarına 
göre %4.9-17.9 oranında C6•7>, açık kalp ameliyatı 
gözlemlerine göre %4.3-5 sıklıkta C8.9) ÇOMK ile 

karşılaşılmaktadır. 

Embriyolojik oluşumu açısından değişik görüşler 
ileri sürülen ÇOMK'un A-V kanal defektieri ile 
yakın ilişkisi birçok araştırınacıyı bu durumdan en
dokardiyal yastıktaki bir füzyon anemalisini sorumlu 
tutan teoriler önermeye itmiştir. Boston Childrcn's 
Hospital Kardiyoloji ve Patoloji bölümleri tarafından 
yapılan kapsamlı bir çalışmada (S) ÇOMK saptanan 
27 post-mortem olgunun tümünde mitral kapak ten
sor apparatusunu ilgilendiren bir ya da daha çok ano
mali saptanmıştır. Anormal korda halkaları, aksesuar 
papiller kaslar, papillcr kas füzyonu, korda 
çaprazlaşması, papillcr kas veya kordaların bir bant 
şeklinde birleşerek mitral orifisi otadan bölmesi bun
ların başında gelmektedir. Çoğu zaman her orifis bir 
tek papiller kasın kordaları ilc bağlantılı olduğu için 
paraşüt mitral kapak görünümü ortaya çıkmaktadır. 
Aksesuar orifis A-V kanal defekti bulunan olgularda 
çoğunlukla postemmedial komissürde, A-V kanal de
fekti bulunmayanlarda ise çoğunlukla antcrolatcral 
komissürdc bulunmaktadır. Bizim A-V kanal defekti 
ilc birlikte bulunan 4 vakamızın tümünde aksesuar 
orifis postemmedial komissürde idi. 

Bano-Rodrigo ve arkadaşları tarafından yapılan 
çalışmada (2) kapak fonksiyonları yönünden ÇOMK 
hastalarının yaklaşık yarısında herhangi bir özellik 
bulunmadığı, geri kalan yarısında ise mitral darlığı 

ve mitral yetersizliği bulgularına eş it oranda rast
landığı görülmüştür. A-V kanal defekti varsa mitral 
yetersizliği, yoksa mitral darlığı daha sık 

görülmektedir. Mitral yetersizliğine genellikle mitral 
yaprakçıklarından birinde bulunan klcft, mitral steno
zuna ise çoğu zaman paraşüt mitral kapak durumu
nun yarattığı kordal obstrüksiyon yol açmaktadır. 
2.5 yaşın altındaki A-V kanal defekti olguları 
üzerinde yapılan post-mortcm çalışmalarda ÇOMK 

görülme sıklığının (%10) klinik ve operatif 
gözlemlerdekinin yaklaşık iki katı olması, ÇOMK 
varlığının hastalığın seyrini ağırlaştırarak hastaların 
bir kısmının ameliyat evresine ulaşmadan kaybedil
mesine neden olduğunu düşündürmektedir (5,10). 

Belirleyici klinik bulgusu bulunmayan ÇOMK, prc
operatif tanısı oldukça güç bir patolojidir. İki boyut
lu ekokardiyografi tanı yönünden çok değerli bulgu
lar verebilir. Mitral kapak yaprakçıklarının 

kalıntaşmış olması, iki ayrı mitral orifisin 
gösterilmesi patolojiyi belirler. Bizim 4 olgumuzda 

tanı iki boyutlu ekokardiyografi ile konulmuştu 
(Şekil!) 

Anjiyokardiyografide sol vcntrikülün medial sınırını 
oluşturan mitral kapak gölgesinde düzensizlik ve çift 
çentiklenmc, kapak hareketlerinde azalma, sol 
atriumdan sol vcntriküle boyanın iki ayrı akım ha
linde geçmesi (Şekil 1 c) ÇOMK tanısında yardımcı 
bulgulardır (5). 

Cerrahi tcdavidc izlenecek yöntem dikkatli bir incele
rneyi gerektirmektedir. Preoperatif tanının olmaması 
halinde cerraha bu konuda kıs ıtlı bir imkan 
tanınmaktadır. Çalışmalar, en iyi sonuçların mitral 
yetersizliği ya da darlığının bulunmadığı ve kapağa 

yönelik cerrahi bir işlem uygulanmadığı durumlarda 
elde edildiğini göstermektedir (11). 

Mitral darlığını gidermek amacıyla iki orifisin 
arasındaki fibröz bandın kesilmesiyle birleştirilmesi 
ileri mitral yetersizliğine yol açarak yüksek operatif 
mortahteye neden olduğundan, kaçınılması gereken 
bir yöntcmdir (5,8,l2). Mitral yetersizliği söz konusu 

ise, buna neden olan klcftin kısmen onarılınası çoğu 
zaman tatmin edici bir mitral kompetans sağlamaya 
yeterlidir. Kle ftin tümüyle kapatılınası mitral 
darlığına yol açabileceği gibi, yaprakçık hareketlerine 
kısıtlayarak mitral yetcrs izliğine, neden olabilir. 
İdeal yöntem klcftin kademeli olarak, her adımda mi
ıra! kompetans kontrol edilerek, yetersizlik ve darlık 
dengesindeki optimum nokta bulununcaya dek ka
patılmasıdır. Elde edilen iki orifisin toplam alanı, 

hastanın boy ve ağırlığına uyan normal mitral kapak 
alanının %65-70'inin altına inmemclidir (8) . Biz, 

klcft onarımı yaptığımız hastalarda, esas orifis ve ak
sesuar orifis açıklıklarını Hcgar dilatatörlcri ile 
ölçerek, bu ikisinin toplamının hastanın vücut yüzey 
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alanına göre normal olan mitral kapak çapının 
% 70'inden daha küçük olmamasına dikkat ettik. In
.ıcompetan aksesuar orifis, eğer ana orifis alanı yeterli 
ise, primer olarak ya da yama ile kapatılabilir. Yeter
li mitral açiklığı ve kompetansının elde edilerne
yeceği durumlarda ise mitral kapak replasmanı tercih 
edilmelidir (8,13). Olgulanmızdan birinde ileri dere

cede deformasyon ve mitral yetersizlği nedeniyle mit
ral kapak replasmanı uygulanmıştır. İki hastarnızda 
mitral kapak fonksiyonları yeterli görülerek kapağa 
müdahalede bulunulmamış, diğer olgularda ise klef
tin onarımı ile yeterli mitral fonksiyonlan elde edil
miştir. Mitral kapak replasmanı uygulanan hasta 
yaşının küçüklüğü (18 ay) nedeniyle antikoagü
lasyon tedavisine alınmamış, aspirin ve dipiridamol 
kullanılarak antiagregan tedavi uygulanmıştır. Bu 
yaş grubunda aspirin ile dipiridamol kombinasyonu 
sayesinde yeterli tromboemboli profilaksisi sağlana
rak coumadin dozunun ayarlanmasındaki güçlük
lerden kaçınılabileceği düşünülmektedir (14,15). 

Sonuç olarak, ÇOMK olgularında eşlik eden patoloj
inin düzeltilmesi yanında, aksesuar açıklık kompetan 
ise buraya dokunmamak, şayet aksesuar açıklık 
önemli yeunezliğe neden oluyorsa ve esas orifis ye
terli ve kompetan ise o zaman aksesuar açıklığı 
primer olarak veya yama ile kapatmak yeterli tedavi 
sağlayabilir. 
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