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ÖZET 

Pulmoner kapak yok/uğu sendromu (PKYS) pulmoner ka
pak dokuswwn rudimanter veya displastik oluşu, ana pul
moner arter ve proksimal dallanndan biri veya her ikisi
nin anevrizmatik dilatasyonu ile karakterize nadir bir 
konjenital kareliyak malformasyondur. Bu çalrşmada 
1988-I995 yıllan arasmda bölümümüzde pulmoner kapak 
yok/uğu sendromu tamsr alan, yaşlan 2 giin-I7 yaş (ort. 
2.5±5.0 yıl, ortanca 6 gün) olan 4'ii kız, I l'ierkek I 5 has
tanın bulgulan retl·ospektif olarak değerlendirilerek tanı 
yaklaşımı, izlem, tıbbi ve cerrahi tedavi sonuçlarrmız su
nulmaktadır. 

Tanı klinik bulgular, EKG, telekardiyografinin yamsıra 
hastalarm tümünde iki-boyutlu renkli Doppler ekokardi
yografi ile konmuş, üç hastaya preoperatif kalp kateteri
zasyonu ve anjiografi yapılmıştır. PKYS 2 hastada izole, 
13 hastada Fallot retra/ojisi ile birlikte (TOF-PKYS) gö
riilmüş, hasta/ann I4'ü 2 ay-7.5 yıl (ort. 2.I±2.I yıl) sü
reyle izlenmiştir. TOF-PKYS'Ii I2 hastada erken süt ço
cukluğu döneminde siyanoz, dilate pulmoner arterierin 
bronş/ara basısına bağlı dispne ve/veya tekrarlayan akci
ğer enfeksiyonları görülmüş, 2'si izole PKYS olan 3 hasta 
geç çocukluk dönemine dek asemptomatik kalmış, 2 lıasta
mn ise semptomlarında I 8. ayda n sonra spontan düze/me 
olmuştur. TOF-PKYS grubımdan yaşları 2 ay-I7 yıl olan 
5 hastaya tam dü:eltme ameliyatı yapılmıştır. Transannii
ler patch ile sağ ventrikiil çıkış yolu rekonstriiksiyonu ya
pılan 2 hasta ve perikard grefti ile oluşturulan nıonokusp 
pulmoner kapak takılan bir hasta postoperarif I -4.5 yıldır 
iyi durumda izlenenıktedir. Koroner anamali nedeniyle 
sağ ventrikiil ve pulmoner arter arasma ekstrakaı·diyak 
valvsiz conduit konan 12 hasta erken postoperarif dönenı
de kaybedilmi ştir. 

PKYS'da tedavi yaklaşımımız, ilk I 8 ayda spantan düzel
me olasılığı gözönüne alınarak lıastalarrn yoğun tıbbi te
davi ile izlennıeleri, bu dönemi atiatanlara elektif koşul
larda terciltan va/v/i tam diizeltme yapılmasıdır . Süt ço
cukluğu döneminde ağır solumtm güçlüğü olan hastalar
da erken cerrahi girişim planlanma/ıdır. 

Allalıtar kelime/er: Pulmoner kapak yokluğu sendromu, 
iki-boyutlu renkli Doppler ekokardiyografi, tanı diizeltnıe 
anıeliyali 
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Pulmoner kapak yokluğu sendromu (PKYS) pulmo

ner kapak dokusunun rudimanter veya displastik 
oluşu, ana pulmoner arter ve proksimal dallarından 

biri veya her ik isinin anevrizmatik dilatasyonu ilc 

karakterize nadir bir konjenital kardiyak malformas
yondur (1,2). i zole olarak veya Fallot tetralojisi, vent

riküler septal defekt (VSD), atriyal septal defekt 

(ASD), çift, çıkış lı sağ ventrikül , büyük arterierin 

transpozisyonu, triküspid arterizi gibi değer konjeni
tal kalp hastalıkları ile birlikte görülür ( 1-4) . PKYS 

olgularının büyük çoğunluğu anatomik olarak bir 

Fallot tetralojisi varyantı olmakla birlikte klinik bul

gular, seyir ve hemodinamik özell ikler açısından 
farklılıkl ar gösterir (5-8). Son yıllarda, pek çok konje

nital kalp hastalığı gibi, PKYS tanısı da ekokardi

yografi ile konabilmekte (9-1 1), erken yaşta cerrahi 

tedavisi ile ilgili başarılı sonuçlar bildirilmektedir 
(12-16). 

Bu çalışmada kliniğimizde iki-boyutlu renkli Dopp
ler ekokardiyografi ile pulmoner kapak yokluğu 

sendromu tanısı alan 15 hastan ı n bulguları rctros
pektif olarak değerlendirilerek tanı, izlem, tı bbi ve 

cerrahi tedavi ile ilgili deneyimlerimiz aktarılmakta

dır. 

MA TERYEL VE METOD 

1988-1995 yılları arasında bölümümüzde pulmoner kapak 
yokluğu sendromu tanısı alan , yaşları 2 g ün 17 yaş (ort. 
2.5 ± 5.0 yıl, ortanca 6 gün) olan 4'ü kız, ll'i erkek 15 has
ta çalışmanın konusunu teşkil etmektedir. Tanı klinik bul
gular, EKG, te lekardiyografın i n yanısıra hastaların tümün
de iki-boyutlu renkli Doppler ekokardiyografi ile konmuş, 
üç hastaya ayrıca kalp kateterizasyonu ve anjiografi uygu
lanmıştır. Ameliyata alınan 5 hastada uygulanan girişimler 

ve sonuçları sunulmuştur. 

İki -boyut lu renkli Doppler inceleme Vingmed CFM 700 
cihazı ile 3.0 ve 5.0 MHz ve Acuson XP 128c cihazı ile 
2.5, 3.5, 5.0-6.0-7.0 MHz transduserler kullan ılarak yapıl
mıştır. 
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BULGULAR 

Pulmoner kapak yokluğu sendromu 2 hastada izole, 

13 hastada Fallot tetralojisi ile birlikteydi (TOF

PKYS). Hastaların semptomları, klinik izlem ve te

davi sonuçları Tablo I 'de gösterildi. TOF-PKYS 

olan hastaların 8'i yaşamın ilk haftasında, 4'ü ı haf
ta-3 ay arasında morarına ve/veya solunum sıkıntısı 

nedeniyle, ı 'i ı7 yaşında çabuk yorulma ve nefes 
darlığı nedeniyle ilk kez doktora başvurmuşlardı. 

izole PKYS olan 7.5 ve 9.5 yaşlarındaki 2 hastadan 
birinde (olgu ı4) çabuk yorulma yakınması vardı, 

diğeri (Olgu 15) ise asemptomatikti. 

Fizik incelemede TOF-PKYS grubundaki hastaların 

tümünde hafif siyanoz, 9'unda takipne ve retraksi

yonlar mevcuttu. izole PKYS olan 2 hastada siyanoz 

ve dispne yoktu. Oskültasyonda hastaların tümünde 

sternuro solu ı-3. interkostal aralıkta en iyi duyulan, 
tüm prekordiyuma yayılan 3-4/6 dereceden sistolik 
ejeksiyon üfürümü ve erken diyastolik üfürümden 
oluşan karakteristik "to-and-fro" üfürüm duyuldu. 2. 

kalp sesi tekti. 

EKG'de TOF-PKYS olan 13 hastada sağ aks devias
yonu ve sağ ventrikül hipertrofisi, izole PKYS olan 
2 hastada ise normal aks ve inkomplet sağ dal bloğu 

mevcuttu. 

Telekardiyogramda TOF-PKYS olan hastaların tü

münde kardiyomegali (CTR % 55-73, ort. % 

61±5.6), ana pulmoner arter, sağ ve/veya sol dalla

rında dilatasyon mevcuttu. Periferik pulmoner vas

külarite 9 hastada artmış, 2 hastada azalmış, 2 hasta

da normal bulundu. Bir hastada (olgu 4) sağ akciğer

de lober amfizem ve mediastende sola kayma görül

dü. Bir hastada (olgu 9) sağ arkus aorta vardı. izole 

PKYS olan 2 hastada CTR normal (% 49), ana pul

moner arter çok geniş ve periferik pulmoner vaskü

larite normal bulundu. 

İki-boyutlu ekokardiyografide ana pulmoner arter 

hastaların tümünde genişti (Tablo 1). Sağ ve sol pul

moner arter çapları ve McGoon oranı (sağ ve sol 

pulmoner arter çapları toplamının inen aort çapına 

oranı) yaşa ve vücut yüzey alanına göre beklenen 

normal değerlerle (17) kıyas landığında 10 hastada 

sağ ve sol pulmoner arterler, 2 hastada sağ pulmoner 
arter, I hastada sol pulmoner arter geniş bulundu, 2 

hastada sağ ve sol pulmoner arter çapları normal sı-
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nırlardaydı. McGoon oranı ise tüm hastalarda nor

malden genişti (4.8±1.4). 

İzole PKYS olan 2 hastada iki-boyutlu ekokardiyog

rafide pulmoner kapağın rudimanter olduğu, sağ 

ventrikül çıkışında infundibuler ve annüler düzeyde 

darlık olmadığı görüldü, aksine pulmoner annülus 

dilateydi. PW -CW ve renkli Doppler incelemede 
önemli pulmoner yetersizlik akımı saptandı, sağ 
ventrikül-pulmoner arter sistolik basınç gradiyenti 
20 mm Hg (normal) bulundu. 

TOF-PKYS olan 13 hastadan 2'sinde perimembra
nöz outlet (subaortik) geniş VSD, birinde (olgu ıO) 

"doubly-committed" subarteriyel geniş VSD mev

cuttu, aort tüm hastalarda % 50 dekstropozeydi. Pul

moner kapağın rudimanter veya displastik, kaspların 

kalın ve hareketsiz olduğu görüldü. PW-CW ve 

renkli Doppler incelemede sağ ventrikül çıkışında 

sistolde türbülan anterograd akım ve diyastolde 
önemli pulmoner yetersizliğe bağlı reırograd akım 
saptandı (Şekil 1 ). Hastaların tümünde geniş VSD 
nedeniyle sağ ve sol ventrikül basınçları eşiılenm işti 

ve sağ ventrikül çıkışında önemli darlık mevcuttu. 

Sağ ventrikül-pulmoner arter sistolik basınç grad i
yenıi 50-140 (ort. 94.8±28) mm Hg bulundu; bu de

ğer eş zamanlı sistolik kan basıncından I 0-20 mm 

Hg daha düşüktü. Sağ ventrikül çıkışındaki darlık 9 

hastada annüler ve infundibuler (olgu 1-9), 4 hastada 

yalnızca annüler (olgu 10-13) düzeydeydi. İnfundi

buler darlık 2 hastada (olgu 6, 7) "low-lying" tiptey

di. 2 hastada (olgu 1, 4) infundibuler darlığın sonra

dan (1-3 ay ve 9-12 ayda) geliştiği gözlendi. Infundi

buler darlığı olmayan hastalarda semptomlar ve kli

nik seyir diğerlerinden farklı deği ldi, y ine infundibu

ler darlığı sonradan gelişen 2 olguda klinik bulgular

da değişiklik gözlenmedi. 

Assosiye anomaliler TOF-PKYS grubunda s ı k gö

rüldü. B ir hastada PieıTe Robin sendromu mevcutıu . 

4 hastada sekundum ASD, 3 hastada ince patent 
duktus arteriozus (PDA) saptandı. 2 hastada sol an

teriyör desandan koroner arter (LAD) sağ koroner 

arterden çıkıyor ve sağ ventrikül çıkış yolunu çap: 

razlıyordu, bir hastada sağ ventrikül çıkış yolunda 

geniş konal arter görüldü (Tablo I ). Kalp kateteri 

zasyonu ve anjiyografi uygulanan 3 hastada (olgu 6-

8) ve ameliyata verilen 5 hastada (olgu 6- I 0) eko

kardiyografik bulgular anjiyografi ve ameliyat bul

guları ile doğrulandı , başka anomali saptanmadı. 
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Şekil L PKYS'da a) iki -boyut lu ekokardiyografide parasternal 
aortik kısa eksen kesitinde pulmoner kapağın rudimanter, kaspla
rın kalın olduğu, dilate pulmoner arterler, annüler ve infundibuler 
düzeyde darlık görülmektedir. b) CW Doppler incelemede sağ 
ventrikül çık ışında 4.75 m/sn hızında sistolik anterograd akım ve 
öneml i pulmoner yeters izliğe bağlı diyastol ik retrograd akım gö· 
rülmektedir. 

i zlem ve tedavi: (Tablo I) Hastaların 14'ü 2 ay-7 .5 

yıl (ort. 2.1±2. 1 yıl) süreyle izlendi. Bir hasta (olgu 

5) kontrole gelmedi. izole PKYS olan 2 hastanın iz

Jemlerinde siyanoz ve respiratuvar semptomlara rast

lanmadı. TOF-PKYS grubundaki 13 hastanın tü

münde hafif siyanoz, 12'sinde dispne ve/veya tekı'ar

layan akciğer enfeks iyonları gözlendi. Yenidoğan 

döneminde iz leme alınan 10 hastada doğumdan iti

baren mevcut olan hafif s iyanoz izlem boyunca de

ğişmeden sürdü. 9 hastada 0-3 ay içinde (4 hastada 
ilk 1 hafta, 2 hastada ı hafta- ı ay, 3 hastada ı-3 ay) 

başlayan solunum güçlüğü semptomları, 9 hastada 

ilk kez 1-4 aylıkken başlayıp sık tekı'arlayan akciğer 

enfeksiyonları görüldü. Bu hastalara digoksin,düre

tik ve uygun antibiyotiklerle tıbbi tedavi uygulandı. 

2 hastada (olgu 1, 27 dispne ve akciğer enfeksiyon-
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ları 1.5 yaşında kayboldu, 3 hastada (olgu 7 -9) 2.5-

3.5 yaşında uygulanan tam düzeltme operasyonuna 

dek sürdü, semptomları en ağır olan hasta (olgu 10) 

2 aylıkken arneliyara verildi. Respiratuvar semptomu 

olmayıp siyanoz ve efor kısıtlı ğı nedeniyle ı 7 yaşın

da başvuran hasta (olgu 6) hemen opere edildi. 3 ay

I yaş arasında halen izlernde olan diğer hastaların 

bulgularında değişiklik saptanmadı. 

Cerrahi tedavi uygulanan 5 hasta da TOF-PKYS 

grubundaydı. Hastaların tümüne tam d üzeltme uygu

landı. 2 hastaya (olgu 6, 7) transannüler patch ile sağ 

ventrikül ç ıkış yolu rekonstrüksiyonu yapıldı, 1 has

tada (olgu 9) perikard grefti ile tekyaprakçıklı bir 

pulmoner kapak oluşturularak transannüler olarak 

diki ldi. Bu 3 hastanın ı -4.5 yıllık postoperarif izle

minde kamplikasyon ile karşılaşılmadı. 2 hastada 

(olgu 8, 10) sağ koroner arterden çıkıp sağ ventrikül 

çıkış yolunu çapraziayan LAD olması nedeııiyle sağ 

ventrikül ve pulmoner arter arasına ekstrakardİyak 

valvsiz conduit kondu; tıbbi tedaviyle kontrol edile

meyen ağ ır respiratuvar semptomlar nedeniyle 2 ay

lıkken opere edilen olgu lO'da ayrıca solunum yolla

rı na hasıyı azaltmak amacıyla dilate ana pulmoner 

arter, sağ ve sol proksimal pulmoner arterler sütür

lerle daraltıldı. Bu 2 hasta post-op 1. ve 4. günlerde 

düşük kardiyak debi nedeniyle kaybedildi. 

TARTIŞMA 

Pulmoner kapak dokusunun rudimanter veya disp

lastik oluşu, ana pulmoner arter ve proksimal dalla

rından biri veya her ikisinin dilatasyonu PKYS'nun 

tipik bulgularıdır (1 ,2). Çalışmamızda pulmone r ar

terler ekokardiyografiyle değerlendirilmi ş, hastaların 

tümünde ana pulmoner arter, 13 hastada sağ ve/veya 

sol pulmoner arter gen i ş bulunmuştur. 2 hastada sağ 

ve sol pulmoner arter çapları yaşa ve vücut yüzey 

alanına göre normal sınırlarda ( 17) o lmakla bi rlikte, 

McGoon oranının olguların tümünde artmı ş bu lun

ması proksimal pulmoner aı1erlerin aorta göre relatif 

olarak geniş olduğunu göstermektedir. 

Ana pulmoner arter ve proksimal dallarının dilatas

yonunda pulmoner yetersizlik önemli bir rol oyna

maktadır. Pulmoner yetersizlik nedeniyle pulmoner 

arterde nabız basıncının artması, diyastolde sağ vent

riküle regürjite olan kan nedeniyle sağ ventrikül atı m 

hacminin artması, bunun stenotik pulmoner annülüs-
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ten geçerken yarattığı türbülans ve poststenotik dila
tasyon pulmoner arterierin genişlemesine neden olur 
(6,8. ı 8). Pulmoner yetersizliği ortadan kaldıran cerra

hi girişimlerden sonra pulmoner arter çaplarında kü
çülme gözlenmesi de (19,20) bu görüşü desteklemek
tedir. Öte yandan bazı PKYS olgularının asandan 
aortun anevrizmatik dilatasyonu (21) ve Marfan 
sendromu (22) ile birlikte görülmüş olması damar du

var yapısında entrensek bir bozukluk olduğunu dü
şündürmektedir. Rabinovitch ve ark. (23) ana pulmo
ner arter ve proksimal dallarında damar duvarı elas
tik laminasının kalınlaştığı, gelişigüzel bir dağılım 

ve fragınantasyon gösterdigini, intrapulmoner arter
lerde de dallanma anomalileri olduğunu bildirmişler-
ili~ J 

J 

PKYS etyolojisinde duktus arteriyozusun intrauterin 
dönemde kapanmasının rol oynadığı öne sürülmüş
tür (18). TOF-PKYS'de d{'<tus yokluğu sık görül
mekle birlikte (8), PDA ile birlikte olan olgular da 
bildirilmiştir (15,24). Duktus agenezisi olan hastalar
da pulmoner arter dilatasyonunun daha belirgin ol
duğu gözlenmiştir (23), intrauterin dönemde duktus 
yoluyla inen aorta atılması gereken kan pulmoner ar
terlerde kalarak dilatasyona neden olmaktadır. İzole 
PKYS'de ise PDA sık görü'ımektedir (6,18,25,26), pul

moner arter dilatasyonu da TOF-PKYS olgularında
ki kadar belirgin değildi~ Serimizde PDA saptanan 
TOF-PKYS'li 3 hastada hemodinamik bulgular veya 

pulmoner arter çapları açısından ayırdettirici bir 
özellik görülmemiştir. 

Serimizdeki 15 hastanın 13'ünde PKYS Fallot tetra
lojisiyle birlikte görülmüştür. Bu hastalarda hemen 
daima pulmoner annülus düzeyinde darlık olduğu, 
ancak klasik Fallot tetraloj isinden farklı olarak bazı 
olgularda infundibuler darlığa rastlanmadığı bildiril
miştir (5,6,15,18). Bizim TOF-PKYS'li hastalarım ızın 

tümünde annüler darlık saptanmış, infundibuler dar
lık s ık (9/13 olgu) görülmüş, ancak infundibuler dar
lığı olan hastalarda klinik seyirin diğerlerinden farklı 
olmadığı gözlenmiştir. 2 hastada klasik Fallot tetra
loj ili bazı hastalarda da olduğu gibi infundibuler dar
lı ğın sonradan geliştiği ekokardiyografi ile saptan
mış, bu hastalarda da klinik seyirde değişiklik olma
mıştı~ 2 hastada ekokardiyografik incelemede "low
lying" tipte infundibuler stenoz görülmüş, her iki 
hastada da ameliyat bulguları aynı yerde önemli dar
lık olduğunu doğrulamıştı~ Ekokardiyografi ile 
ameliyata verilecek PKYS olguları bu yönden dik-

katle incelenmelidir. PKYS'de VSD tipik olarak pe
rimembranöz outlet yerleşimlidir, nadiren müsküler 
VSD görüldüğü de bildirilmiştir (l5,21,24). Hastaları

mızın 12'sinde perimembranöz outlet VSD saptan
mış, bir olgumuzda ise ilginç olarak VSD'nin "do
ubly-committed" subarteriyel olduğu görülmüştür. 

izole PKYS'nin TOF-PKYS'den çok daha nadir gö
rüldüğü (4,6), daha iyi seyirli olduğu, olguların ço

ğunun geç çocukluk dönemi ve daha ileri yaşiara 
dek asemptomatik kaldığı bildirilmiştir (22,27). Seri

mizdeki 15 hastanın 2'sinde izole PKYS saptanmış, 
bu hastalarda respiratuvar semptomlar görülmemiş
ti~ Literatürde bu olgularda sağ ventrikül çıkış yolu 
morfolojisine dair yeterl i bilgiye rastlanmamıştır, 
hastalarımızın ikisinde de TOF-PKYS olgularının 
aksine annüler ve infundibuler darlık olmadığı, hatta 
pulmoner annülusun dilate olduğu görülmüştür. 

Assosiye anomalilere serimizde sık rastlanmıştır. Li
teratürde TOF-PKYS ile b irlikte anormal orijinli 
pulmoner arter (15), sol pulmoner arte r yokluğu 
(7, 14,15), "non-confluent" sol pulmoner arter (6,Hl , si

nüs Valsalva anevrizmas ı (22), sol süperiyör vena ka
va (15,19), müsküler VSD (15), ASD (15,19l, PDA 

(15,24), Marfan sendromu (22), DiGeorge sendromu 

(28) bildirilmiştir. Hastalarımızdan 4'ünde sekundum 

ASD, 3'ünde ince PDA görülmüştür. Bir olgumuzda 
TOF-PKYS ilginç olarak Pierre Robin sendromu ile 
birlikte görülmüştür, bildiğimiz kadarıyla bu korobi
nasyon daha önce bildirilmemiştir. Literatürde koro
ner arter anomalisi tek koroner orifisi olan yalnızca 
1 hastada bildirilmiştir (29). Bizim 2 hastaınııda 
LAD'nin sağ koroner arterden çıkarak sağ ventrikül 
çıkış yolunu çaprazladığı görülmüş, bir hastaınııda 
da sağ ventrikül çıkış yolunda gen iş konal arter sap
tanmıştır. Bu bulgu, PKYS'de koroner anomalilerin 
seyrek olmadığını, uygulanacak cerrahi giriş imi etki

leyeceğinden hastaların preoperatif o larak bu yönden 
dikkatle ineelenmeleri gerektiğini göstermektedi~ 

Klinik seyir: PKYS'da hastalar yaş ve klinik seyir 
açısından 2 grupta incelenebilir (6.7.15,19). Yenido

ğan veya erken süt çocukluğu döneminde di late 
ana pulmoner arter ve dall arının bronşlara hasısı so
nucu geli şen solunum güçlüğü semptomları, akciğer

lerde amfizem ve/veya atelektaziler, tekrarlayan ak
ciğer enfeksiyonları ile seyreden ı. grupta mortalite 
yüksektir. Bu dönemi atiatan hastalar (2. grup) daha 
geç çocukluk çağında sağ ventrikül dilatasyonu ve 
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kalp yetersizliği yerleşenc dek asemptomatik kalır
lar. 

Fischer ve ark. (8) respiratuvar semptomların ilk 3 

ayda başladığını, 3 aydan sonra hiç bir hastalarında 

yeni semptom gözlenmediğini, tıbbi veya cerrahi te
daviye rağmen süt çocukluğu döneminde solunum 

güçlüğü devam eden hastaların bazılarında sernp
tomlarda ı 8. ay dan sonra gerileme olduğunu bildir
mişlerdir. Pinsky ve ark. (7) da PKYS'de kritik döne

min süt çocukluğu olduğunu, tıbbi tedavi ile bu dö
nemi atiatanların 16. aydan sonra düzelme gösterdi

ğini bildirmişlerdir. B udüzelme erken süt çocukluğu 
döneminde kampresyona daha duyarlı olan bronş 

duvarlarının, matUrasyon süreci içinde giderek dış 

basının yarattığı deformasyona daha dirençli hale 

gelmesi ve yaşla genişleyen bronş lümeninde obs
t~üksiyonun kısmen azalması ile açıklanmıştır (6-

8,30). Ancak radikal bir cerrahi girişim uygulandığı 

sürece pulmoner arterlerde distansiyon ve buna bağlı 

bronş basısı sürecektir, üstelik basının yalnızca ana 

bronşlar deği l , intrapulınoner bronşlar düzeyinde de 
olduğu gösterilmiştir (23), bu da s po n tan düzelmenin 

neden hastaların tümünde görülmediğini açıklamak

tadır. Bizim serimizde hastaların ı2'sinde erken dö

nemde solunum güçlüğü semptomları görülmüş, 2'si 

izole PKYS olan 3 hasta geç çocukluk dönemine dek 
asemptomatik kalmıştır. Fischer ve ark.nın (8) seri

sinde olduğu gibi, hastalarımızda solunum güçlüğü 

semptomlarının ilk 3 ay, akciğer enfeksiyonlarının 

1-4 ayda başladığı, 2 hastanın semptomlarında ı .5 

yaşında spontan düzelme olduğu görülmüş, 3 hasta

da ise 2.5-3.5 yaşında operasyona verilcne dek de

ğişme olmamıştır. Henüz süt çocukluğu döneminde 

olan diğer hastaların izleınİ sürmektedir. 

Tanı ve tedavi yaklaşım ı: PKYS'nin tipik oskültas

yon bulguları hastalarım ızın tümünde görülmüştür. 

EKG'de TOF-PKYS olan hastalarımızda sağ ventri
kül hipertrofisi, sağ aks deviasyonu, izole PKYS 

olan 2 hastada inkomplet sağ dal bloğu görülmüştür. 

Literatürde de PKYS'de inkomplet sağ dal bloğunun 

sık olduğu bildirilmektedir (22,31). Telekardiyograın

da kardiyomegali, ana pulmoner arter, sağ ve/veya 

sol da ll arında dilatasyon beklenmelidir, periferik 

pulmoner vaskülarite artmış, azalmış veya normal 

olabilir. Literatürde pek çok çalışmada PKYS'nin 

kesin tanısının kalp kateterizasyonu ve anjiyografi 

ile konduğu görülmektedir (5-8), oysa günümüzde 
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PKYS tanısı ekokardiyografi ile kanabilmektedir (9-

1 1). Çalışmamızda hastaJarın tümünde tanı ekokardi

yografi ile konmuş, aqıeliyata verilen 5 hastadan 

3'üne ayrıca kalp kateterizasyonu ve anjiyografi uy

gulanmıştır. İki-boyutlu renkli Doppler ekokardiyog

rafi ile pulmoner kapak yapısı daha ayrıntılı olarak 

incelenebilmiş, pulmoner annülus, infundibulum 

morfolojisi, VSD'nin yeri ve boyutları, ana pulmoner 

arter ve proksimal dalları, sağ ventrikül çıkış yolu 
obstrüksiyonunun ve pulmoner yetersizliğin derecesi 
değerlendirilmiştir. 2 hastamızda cerrahi girişimi et

kileyecek koroner arter anomalisi preoperatif eko
kardiyografi ile saptana~~k ameliyat buna göre plan

lanmıştır. PKYS'da ekokardiyografinin bir limitas
yonu periferik pulmoner arıerierin incelenmesidir. 

Bu hastalarda intrapuimoner arterlerde da li anına 
anomalileri (23) ve perif~rik pulmoner stenozlar (7, 14) 

sık görülmektedir. Hasta!arın ekokardiyografi ilc iz

lenerek, sıklıkla erken yaşta solunum güçlüğü ve ak

ciğer problemleri olan bu bebeklerde kalp kateteri

zasyonu ve anjiyografinin risklerinden kaçınılması, 
ancak ameliyata verilecek hastalara periferik pulmo

ner arterierin incelenmesi için anjiyografi yapılması 
yerinde bir yaklaşımdır. 

PKYS'nun cerrahi tedavis ide bugüne dek denenen 
palyatif operasyonların (20.32-36) başarı s ı sın ırlı ol

muştur, günümüzde tek aşamalı korrektif gi ri şimler 

tercih edilmektedir. Korı·ekt if cerrahi g irişim l erde 

amaç di Iate pulmoner ~rterl eri dar ;ı 1' <l rak bronşlara 
basıyı ortadan kaldırın

1

ak, pulmone:r yeters i z li ğ i 
azaltmak ve intrakardiyak defcktin tamiridir. VSD 

kapatılması ve transannüler patch ile sağ venırikü l 

ç ıkış yolu rekonstrüksiyonu süt çocukluğu dönemini 

atlatan, semptomları ağır olmayan hastalarda başa
rıyla uygulanmakta (15), ancak erken dönemde ağır 

respi ratuvar semptomları o lan hastalarda semptom

ları gidermemektedir (7) , bu hastalarda rezeksiyon 

ve/veya plikasyon ile pulmoner a rter çapl arının da
raltılması (12-16) ve pulmoner valv yerleştirilmesi (12-

15, 19,26) ile daha başarılı sonuçlar alınmaktadır. Bazı 

gruplar valvli tamir uygulandığında rezeksiyon veya 

plikasyona gerek kalmaksızın pulmoner arter çapla
rında küçülme olduğun!-! bildirmektedirle r (ı9,26l. 

Pulmoner yetersizliğin giderilmesiyle hem sağ vent

rikülün volüm yükü azalmakta, hem de sanıral pul

moner arıerierin diyastolde pulmoner kapak kapalıy

ken periferik pulmoner vasküler yatağa doğru akım 
sağlayan yardımcı pompa fonksiyonu korunmuş ol-
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maktadır. Valvli tamir yapılan hastaların uzun süreli 

izleminde, yalnızca transannüler patch konan hasta

lara kıyasla, semptomlar, kardiyomegali, pulmoner 

arter çaplarında düzelme daha belirgin, sağ ventrikül 

fonksiyonları ve egzersiz performansı daha iyi, arit

miler daha az bulunmuştur {19,37). 

Bizim serimizde, Ocak 1995'de opere edilen bir ol

gumuzda bu nedenle valvli tamir tercih edilmiş, pe

rikard grefti ile oluşturulan monokasp valv kullanıl

mıştır. Bu tarihten önce tam düzeltme uygulanan ilk 

2 hastamızda ise transannüler patch ile sağ ventrikül 

çıkış yolu rekonstrüksiyon~ yapılmıştır. Bu 3 hasta 

postoperalif I -4.5 yıldır iyi durumda izlemdedir. Ko

roner anamali nedeniy le sağ 'ventrikül-pulmoner ar

ter arasına ekstrakard İyak Vfi lv siz conduit konan 2 

hasta erken pos tope ralif d önemde düşük kardiyak 

debi nede niyle kaybedilmiş~ir. 

Bugün için PKYS'li hastalara en uygun yaklaşım ilk 

18 ayda spantan düze lme olasılığı gözönüne alınarak 

yoğun tıbbi tedavi altında izlenmeleri, bu dönemi at

latan hastalara elektif koşullarda tercihan valvi tam 

düzeltme yapı lmasıdır (7,8,15). Erken süt çocukluğu 

döneminde ancak mekanik ventilasyon gerektirecek 

düzeyde ağır solunum güçl4ğü olan hastalara pulmo

ner valv yerleştirilmesi ve pulmoner arterie rin daral

tılmasını içeren korı·ektif gir~şimler (12-15) uygulan

malıdır. Elektif cerrahi, pulmoner yetersizlik nede

niyle kronik volüm yükü v'e annüler-infundibule r 

darlık nedeniyle basınç yük.U altında olan sağ ventri

külün diyastol ik kompliyaqs ı ve pompa fonksiyonu 

bozulmadan, progresif pulmoner arter dilatasyonuna 

bağlı irreversibl akciğer komplikasyonları çıkmadan 

planlanmalıdır. 
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