NADIR GORULEN BiR KONJENITAL
MITRAL STENOZU VAK’ASI

Dr. Aydin Arik (*) - Dr. Nimet Kayaalp (**) - Dr. Ayhan Caner (**")
Dr. Fikret Magin (****) - Dr. Cemal Berksoy (""" *%)

Vak’a : 12 yasmda, N.Y.
Sikdyeti : Cabuk yorulma, eforla gelen carpinti ve tikanma hissi.

Hikdyesi : 3-4 yildan beri sik sik Oksilirme, zaman zaman gelen
nefes darhigi oluyormus. Bu arada hasta efor sarfettigi zaman tika-
niklik hissediyormus. Ayrica ifadesine gore, birkac defa hemoptizi
gecirmis. Aktif Romatik ates, fokal enfeksiyon, gece dispneleri tarif
etmeyen hastanin sikayetlerinin verilen ilaclara ragmen gittikce art-
masi iizerine poliklinige miiracaatla tetkik ve tedavi edilmek iizere
klinige yatirild.

Oz gegmisi : Ozellik yok.

Hastanin yapilan klinik muayenesinde, Dolagim sistemi diginda
dzellik gosteren bulgu tesbit edilemedi.

Dolasim Sistemi : T.A.110/70 mm.Hg., Nabiz: muntazam 120/dak.
Sag Ventrikiil Aktivitesi (+4), Sol Ventrikiil Aktivitesi (—), Apeks.
5 ci interkostal aralikta ve M.K. hat iizerinde. Dinlemekle, apekste
opining snap ile baslayan presistolik aksantiiasyon gésteren 3/6 sid-
detinde diyastolik rulman ve aym bolgede diyastolik tril aliniyor. Ster-
numun saginda kisa sistolik sufl mevcut, periferik arterler palpabl.

Laboratwvar Bulgular: :

Telekardiyografi : Sol atriyum geniglemesi, Pulmoner konus be-
lirginligi mevecut olup kalsifikasyon goriilmedi (Resim: 1).

E.K.G. : Sinusal ritm, aks + 110 derece, sag ventrikiil hipertro-
fisi, sol atriyum geniglemesi mevcut.

(*) Dr. Aydin Arik, Is, G. Cer. Merkezi Kardiyoloji Basasistani.
(**) Dr, Nimet Kayaalp, Sigli Cocuk Hast.,, Co. Klinigi Bagasistan.
(**#) Dr. Ayhan Caner, Ist. G. Cer, Merekzi, Kardiyoloji Sefi.
(**##)  Dr, Fikret Magin, Ist. G. Cer. Merkezi, Kardiyoloji Sef muavini.
(***24)  Dr, Cemal Berksoy, Ist. G8. Cer. Merkezi, Kardioloji Bagasistani.
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Resim : 1 — Hastanin telekardiografisi.

Kan Bulgular: : Sedimantasyon. 1/2 saat ...... 25 mm.

i T 37 mm.
2 saat ... 78 mm.

21510 S S 166/ ...... Todd iinitesi

LOKORIE 5. cooneiorimsane 5.700 ......

Eritrosit ............... 3.930.000 ......

Hbe oo % 14 gr.

Hematokeito . cucrmmnaeams %6 33 i

GlIROZ Il % 98 mg

K s %, 20 mgr

Idrar : Patolojik bulgu yok.

Bir hafta scnra yapilan Sedimantasyon (1/2 saatte 10 mm. 1 sa-
atte 30 ve 2 saatte 62 mm.) ve ASO 160 Todd iinitesi olarak bulundu.

Anemnez, Klinik bulgular ve Laboratuvar tetkikleri sonucu has-
tada «Konjenital Mitral Stenozu» diisiiniilerek, Katater yapilmasina
karar verildi.

Katater Bulgular: : Hastaya premedikasyon igin, 50 mgr. Nem-
butal, 50 mgr. Dolantin, 1/8 mgr. Scopolamine tatbikinden sonra, lo-
kal anestezi ile sag kol bazilik ven yoluyla, sag atriyum, sag ventri-
kiil, pulmoner arter, pulmoner arter kapiller Wedge basinclara alinda.
Katater degistirilerek anjiokatateri ile pulmoner arterden Sineanji-
ografi yapildi. Ayrica brakiyel arterden 7 numarali LEHMAN kata-
teri ile girilerek sol ventrikiilden basing kaydedildi, sol atriyuma gir-
mek imkani olmadigindan sol ventrikiilden Sineanjiografi yapilarak
katatere son verildi.
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Tefsir :
Basing Averaj
(mm/Hg.)

Pulmoner Arter 50/25 40
Pulmoner Kapiller Wedge 25/15 20
Pul. Arter-Sag Ventrikill Sistolik Gradient ................. YOI omenappss
Sag Ventrikiil 45/7 30
pagFAteyan s 9
Sol Ventrikiil 90/9
Aort 90/50 60

Hastanin Pulmoner arter Wedge kasinel ortalama olarak 20 mm.
Hg. civarinda bulunmakta, bu basing orta derecede yiikselmis olarak
kabul edilmektedir. Pulmoner basingta da hafif artma vardir. Pulmo-
ner arterden yapilan Sineanjiografinin sag atriyum safhasinda, sag
atriyum dolusu homojen ve defektli alan yoktu. Sol ventrikiilden ya-
pilan Sineanjiografide, scl ventrikiil kontraksiyonlar: iyi, Mitral val-
villde Dome tesekkiilii gorillmemistir.

Tedavi : Vak'amizin klinik, laboratuvar ve kalb kataterizagyonu
tetkikleri sonucu, «Izole Konjenital Mitral Stenozus teshisine vari-
larak ameliyatina karar verilmigtir.

Ameliyat Teknigi. Sol antero-lateral insizyon ile, 5 ci kosta ara-
ligindan torakotomi yapildi, sol apendiksten sol atriuma besginci par-
makla girildi. Eksplorasyonda, septum normal, pulmoner ven agizlari
agik ve normal bulundu. Mitral orifis net olarak hissedilemiyordu, par-
mak ucu gegmiyecek kadar dar ve fibrotik bir liimen mevcuttu. Mit-
ral kapagi, parasiit tarzinda degisik bir anatomi ve anomali gosterdi-
ginden Tubbs, dilatatorii sokmaktan vazgecildi. Ameliyat esnasin-
da tesbit edilmis bulunan Parasiit mitral valv, teshisimizi, yani «Kon-
Jjenital Mitral Stenozunus teyid etti. (Resim: 2) Bu tip vak’alarda nor-
malde uygulanmas: gereken «Replasman ameliyatininy, bizim vak’a-
mizda mitral valvin tam bir paragiit seklinde olmasi, mitral orifisinin
cok dar ve fibrotik bulunmasi ve ayrica sol ventrikiil kavitesinin kii-
¢lik bir yer iggal etmesi, halen hastanin fonksiyonel kapasitesinin iyi
olmasi nedenleriyle bu ameliyatin uygulamas: simdilik uygun gériil-
medi ve ameliyata son verildi. Hastanmn post-op takibi normal seyret-
ti ve hasta tibbi kontrol yapilmak iizere saldh ile taburcu edildi. Ame-
liyat sonu yapilan miiteaddit tibbi kontrollerde sistem bulgularinin
ve akciger fonksiyonlarmin diizgiin seyretmekte cldugu goriildii.



Resim : 2 — Hastanin paragiit mitral
valvinin gematik goriiniimii. (Gasul)den.

Vak’amizin takdiminden sonra, «Konjenital Mitral Stenozusna
deginmek istiyoruz.

Konjenitel Mitral Stenozu : Konjenital Mitral Stenozu nisbeten
nadir rastlanan bir kardiyak anomali olup, izole lezyon olabildigi gibi,
daha siklikla diger konjenital kardiyak defelktlerle beraber bulunur.

Konjenital mitral stenozu vak’alari, Frencz ve arkadaslar ta-
rafindan (1962), 1964 de Baker ve arkadaglar1 tarafindan, 1962 de
Daoud ve arkadaglari, 1963 de Strakey tarafindan tarif edilmigtir.

Teshit edebildigimiz kadari ile bugiine kadar literatiirde 80 vak’a-
va rastlamig olup, bunun yalniz %45'i izole lezyonlardir. Diger bera-
ber bulundugu konjenital anomaliler, Patent Ductus Arteriosus (%
25-30) Resim: 5. Aortic Stenosis (%15-20), Aort Coarctation’u (%15)
dir. Bunlarin teki veya birkac kir arada bulunabilir.

Atrial septal defektle ¢cok nadir olarak beraber olusu cok ilging-
tir. Yalniz iic vak’ada Atrial septal defekt bulunmustur ve Lutem-
bacher sendromu diye yazilan komplekste mitral stenozu biiyiik bir
siklikla edinsel orijinlidir, Bunun gibi ventrikiiler septal defekt de 4
vak’ada tesbit edilmigtir.
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Diagnoz : Diagnoz Kalb kateterizasyonu ve acik kalb ameliyat-
lar: 6ncesi donemde ancak otopsi ile yapilabilmekte idi. Montreal
Children Hospital de 2067 otopsi vak’asinda 9 konjenital mitral ste-
nozu vak’asina rastlanmigtir. Bu kardiyak malformasyonlarda % 4.3
iinii igine aldigimi gostermektedir. *

Istanbul Gogiis Cerrahi Merkezinde, kurulugundan bu yana yapi-
lan agag1 yukar: 2.500 civarindaki mitral stenozu vak’as1 12 senelik
bir caligma siiresini kapsar. Vak’amizin bu c¢alisma siiresinde tesbit
clunan iiciincii vak’a olmasi, mitral stenozu vak’alarinin ne kadar sey-
rek rastlandigina en giizel ornegi tegkil eder kanisindayiz.

Resim : 3 — Sol ventrikiil mitral orifisi ve valvinin goriiniisi.
APM - Anteridr papiller adale
PPM : Posterior papiller adale
AM : (anterior) Aortik mitral valv.
PM : Posterior Mitral Valv.

Resim : 4 — Sol ventrikiil ve mitral valvin normal goriiniimii (Gasul)den.

Patoloji : Kalb acildig: zaman mitral valv kalinlagsmig ve rijitles-
mig lefletler gosterir. Bu lefletler parlak bir goriiniim gosterirler ve
parmak girmesine miisaade ederler. yari kikirdak halinde hissedilir-
ler. Resim: 3-4. Komissiir tesekkiilii yoktur veya gelismek iizere ya-
pisik olarak goriiliir ve mitral valvin bu hali iki kategoriye ayrilmasi-
na sebep olmustur.
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I. Diyafragmatik Tip : Valv, diizdilr ve flat geklindedir. Mitral
crifis rijid diyafragm fizerindedir, Diyafragm beyaz renkli ve kismen
geffaf goriinlimliidiir. Komiissiirler yoktur veya hafif bir komiissiir
formasyonu gériilekilir. Eger bir komiissiir ¢ok fakir olarak geligmis
ve digeri goriiniim halinde veya yapisik ise {inikiispal valv bahis ko-
nusudur. Kordo tendinialar ve papiller adaleler kisa ve yapisiktir,

II. Tiinel Tip : Valv tiinel geklinde veya konik goriiniimde olup,
gol ventrikiil kavitesi icerisine ve apekse dogru uzanir. Mitral yap-
rakeiklar ayni goriiniime sahiptir. Ve diger tipte oldugu gibi yapismig-
tir. Komiissiirler gelismigtir, fakat kenarlarn boyunca umumiyetle
birbirine yapigsmistir. Kordo tendinialar kisalmig, kalinlagmig ve de-
formedirler. Mitral valv apertiisii (agikhig) kiicliktiir ve birkag mili-
metre ile bir santimetre arasinda degigiklik gosterir. Diyafragmatik
tip, tiinel tipten daha az bir darhk gosterir.

Her iki tipte de sol atriyumda endokardiyal fibroelastosis mev-
cuttur ve fibreelastaz hipertrofi ve duvar kalinlagmasi sebebiyle se-
konder olarak geligmigtir. Kalb umumiyetle orta derecede biiyiimiig-
tiir, =ol atriyum ice dilatedir. Veya nadiren hipoplastiktir. Kalb biiyii-
mesi, sag ventrikiil ve sag atriyum dilatasyonu ve hipertrofisi dolay:-
siyledir.

Pulmoner arter ve dallar: geniglemistir. Bu degisiklikler kronik
pulmoner vendz obstriiksiyon ile beraber giden pulmoner hipertansi-
yon sebebiyle sekonderdir. Akeigerlerin histolojik incelenmesi, pulmo-
ner arteriyollerin mediyal hipertrofisini ortaya koyar.

Konjenital mitral stenozunun cok az rastlanan bir formasi da sup-
ra valviiler tipidir. Burada sol atriyumun mitral valvinin anulusuna
vakin bir kisminda, konnektif dokuyu cevreleyen bir membran tara-
findan meydana getirilen supravalviiler ring mevecuttur. Umumiyetle
bir santimetre genisliginde bir orifise sahiptir. Bu hale cok nadir ola-
rak raslanir.

Hemodinami : Fétal sirkiilasyen, mitral stenozunun mevecudiye-
tinde bityiik bir degigiklik gostermektedir. Ciinkii kanin bilyiik bir kis-
mi1 Patent Ductus Arteriosus yolu ile Pulmoner Trunkustan sistemik
sirkiilasyona girecektir. Bununla beraber sol kalb odaciklarinin ge-
lismesi dar elan mitral valv in obstruksiyonu dolayisiyle sol atriyu-
mun genislemesi buna mukabil sol ventrikiiliin gelismemesi ile netice-
lerecektir. Izole konjenital mitral stenozu ve bilhassa diyafragmatik
tipte sol ventrikiiliin hipoplastik olmasi ancak bu gekilde izah edile-
bilir.
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Doguradan sonra gol atriyumdeki kanin rezidiiel voliimiiniin ted-
rici olarak artmasi sonucu bu odacikta intramiiral basing yiikselir ve
dilate olur. Kalb sirkiilasyonunda basing yiikselmesi mevcutur. Ve bu
basing yiikselmesi pulmoner kapiller ve venlere intikal eder.

Sol atriyumdaki basing artmas: ekzersiz esnasinda daha ziyade :
yiikselir. Bu yiikselme karbonmonoksitin artmasinin neticesi olacak-
tir. Bu izahlar ekzersiz ve pulmoner dem arasindaki tesir ve sebep
baglihig1 neticesidir.

PCW (Pulmonary Wedge and Capillaries) yiikseldigi gibi, pulmo-
ner arter basinei da buna bagh olarak artar.

Cok defa pulmener kapiller Wedgs basincini yiikselmesi kaide
degildir, Ciinkii daha evvel burada pulmoner vazokonstriksiyon mev-
cuttur. Buna mukabil pulmoner arter basine:r artar veya cok yiiksek
seviyeye varabilir. Bu hal sag ventrikiil basincim ve yaptigi isi artirir.

Sag ventrikiil yetmezligi husule geldigi zaman karbonmonoksit
azalir ve bu hal ekzersizde daha bariz bir hle gecer. Sag ventrikiil ba-
sincl yiikselir ve bu basing yiikselmesi sag atriyuma intikal eder ve
dolayisiyle trikiispit yetmezligi husule gelir.

Konjenital mitral stenozu, hemedinamik yonden 3 gruba ayrila-
bilir :

1. Aort coarctationu veya Aort stenozu ile beraker olan mitral
stenczu. Bu durumda mitral valv in arkasinda basincin artmasi nede-
niyle pulmoner vaskiiler basing artmasim takdim eder ve akcigerler
konjessiyonlu goriiniimdedir.

II. Mitral stenozunun patent ductus arteriosus veya ventrikiiler
septal defekt ile beraber oldugu durumlar. Kanin akimi umumiyetle
soldan saga dogrudur, shunt dolayisiyle, pulmoer-vaskiiler rezistans
ileri devrelerde yiikselecektir.

IIIL. Izole Mitral Stenozu. Vak’amizda oldugu gibi.

Klinik Belirtiler : Klinik béIirtiler, respiratuvar distress, tekrar-
liyan sclunum yolu enfeksiyonlary, bilylimede gerileme, kilo almada
giicliik gibi kelirtilerdir. Bu semptomlar umumiyetle ¢ocukluk cagin-
da goriilmeye baslar, ekseriya ikinei yildan sonra goriillmesine rag-
men seyrek olarak yeni degan devresinde de ortaya c¢ikabilir. Bayilma
nébetleri, solukluk, terlems, orta derecede dispne ve senkop ile bera-
ber olup seyrek rastlanan bir semptomdur. Klinik bulgular arasinda en
¢ok rastlanilam (vak’alarin % 80’inde) Dispnelerdir. Ekzersiz disp-
nesi ve halsizlik biiylik cocuklarda daha cok rastlanilir. Fizik incele-
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mede ¢ocuk dispneik ve ekseriya irritabldir. Beslenme bozuklugu icin-
dedir. Kalb yetmezligi belirtileri gériilebilir veya goriilmeyebilir. Pul-
moner konjessiyon ekseriya diger konjenital kalp anomalilerinden da-
ha fazla bulunur. Terminal safhada pulmoner ddem mfitad bulgudur.
Nabiz ve kan basinci normal sinirlardadir. Kalb, orta veya ileri dere-
cede bilyliyebilir.

Siyanoz : Izole olan vak’alarda siyanoz én planda gériilen bir bul-
gu degildir. Literatiirde, vak’alarin %30unda goriilldigi bildirilmig-
tir. Bu siyancz sadece pulmoner konjessiyonun yetersiz oksijenizas-
yonundan olabildigi gibi zamanla shunt i¢inden akimin tersine donii-
glinden de olabilir. Siyanczun baslangici ekseri birinei yagin sonuna
kadar gecikebilir.

Kalb Suflleri : 1zole konjenital mitral stenozunda, apikal diyasto-
lik rulman daima degismiyerek mevcuttur, Ve ekseriya tirille bera-
berdir. Diyastelik sufl, presistolik aksantuasyonludur ve oldukca
kuvvetlidir. Apikal impuls genellikle diffuz karakterdedir. Bu aktivi-
te ileri derecede biiyiimiig sag ventrikiil dolayisiyledir. Birinci kalp se-
si serttir ve en iyi apeks te duyulur.

Fonokardiyografide, birinei sesin mitral komponenti gecikmig-
tir ve bu gecikme mitral obstruksiyonun siddetine baghdir. Ikinci ses
cift ve tok olarak igitilmektedir. Sag ventrikiil orijinli olarak kalp yet-
mezligi gelismig clan vak’alarda iiciineii seste duyulabilir. Mitral valvin
acillma sesi seyrek miigahede edilir. Agir pulmoner hipertansiyonun
mevcudiyetinde, pulmoner orijinli erken sistolik ejeksiyon kligi cocuk-
luk ¢aginin ileri dénemlerinde duyulur. Ayrica mitral yetmezligine ve-
ya trikspit yetmezligine bagl olarak zayif karakterli sistolik sufliin
duyulmasi da seyrek degildir. Nadir vak’alarda diyastolik sufl duyul-
mayabilir, bu mitral obstruksiyonun ileri derecede agirlagtigini ifade
eder. Komplike konjenital mitral stenozunun oskiiltatuvar bulgular
izcle vak’alardan farkhdir.

Rontgen bulgulary : Tipik rontgen bulgulari, sol atriyum genigle-
mesi ve sag ventrikiil hipertrofisidir. Kalb yetmezligi meveut ise sag
atriyum genislemesi, pulmoner konjessiyon belirtileri de vardir. A.P.
projeksiyonunda, hastanin yasina ve mitral stenozunun agirhgma go-
re kalb hafif, orta veya daha agir derecede biiyiimiis olabilir. Agir kar-
diyak biiyiime cok sik rastlanan bir belirtidir. Kalbin sol kenarinda,
bilylimiis sol atriyal appendaj tarafindan husule getirilmis lokal bir
cikintiya rastlanir ve bunun {ist kisminda dilate olmus pulmoner trunkt
cikintisi devam eder. Agir vak’alarda ve sag kalb yetmezligi meveut
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oldugu zaman sag atriyum genislemesi dolayisiyle sag kalb kenarinin
konveksitesi de artmistir. Sol atriyum genislemesi olan vak’alarda,
kalbin saginda cift kontur imajida goriilebilir. Hafif ve orta derecedeki
vak’alarda, pulmoner vaskiilatér normaldir, agir vak’alarda pulmoner
konjessiyon belirtileri meveuttur. Sag ve sol anterior-oblik projeksi-,
yonda, anterior kalb kenar: retrosternal bélgeyi sag ventrikiil hipert-
rofisi dolayisiyle doldurmustur. Sag anterior-oblik projeksiyonda, ba-
rium ile doldurulan 6zofagusun sol atriyum tarafindan arkaya dogru
displase cldugu gériiliir. Kiiciik cccuklarda bu bilylime cok hafiftir.
Sol antior-oblik goriiniimde, posterior kalb kenari, sag ventrikiil hi-
pertrofisi dolayisiyle pesterior rotasyona ugradigimdan vertebra ¢ikin-
tilarmnin goriiniimii ortadan kalkmistir.

E.K.G. Bulgular: : EX.G. de, sag aks deviasyonu, sag ventrikiil
hipertrofisi ve sol atriyum genislemesi goriiliir. QRS-kompleksi sag
prekordiyal dervasyonlarda RS-R veya nadiren gR paterni gdsterir.
Bu kompleks sivri veya negatif T ile beraberdi. Sol prekordiyal deri-
vasyonlarda ventrikiiler kompleksler ekseriya qRS veya daha nadir
olarak RS veya rS paterni gésterirler. P dalgasi, ekseriya yiiksektir
ve sivridir. Bu hél ikinci-ligiincii derivasyonlarda ve AVF de goriiliir.
Hafif veya orta derecedeki konjenital mitral stenozunda normal gorii-
niimlii P dalgali vak’alarda yazilmistir.

Kateterizasyon : Sol atriyum ve sol ventrikiilden alinan simiilta-
ne basing egrileri, kalb kateterizasyonun da diyagnozu koydurur. Ve-
va sol ventrikiilden sol atriyuma yapilan pull-back de diyastol esnasimn-
da, bu iki odacikta basing fark: diyagnozu koyduracaktir. Cok kiiciik
bebeklerde patent foramen ovaleden sol ventrikiile gecmek gayet ko-
lay oldugu halde, daha biiyiik bebeklerde transseptal sol kalp katete-
rizasyonu gereklidir. Sol atriyum basinei yitkselmesi yaninda sol atri-
yum egrisi de anormaldir. (a) dalgasi, genellikle (v) dalgasindan da-
ha biiyiik amplitiidliidiir. Ancrmal (dip) yaparak (c¢) dalgasina dogru
gidilir. v) dalgasinin inisi tedricidir, mitral orifisinden gegen kanin
karsilagtig: rezistansi gosterir. Eger sol atriyuma girilemezse, basing
pulmoner kapiller Wedge ten alinir. Pulmoner arter basinci ekseri yiik-
selmigtir.

Anjiografi : En 6nemli belirtisol atriyumdan boyanin ¢ok agir
olarak kaybolmasidir. Resim: 5. Veya sol ventrikiil ve aortanin cok
kiicitk capta goriillmesidir. Eger pulmoner hipertansiyon mevcut ise
pulmener trunkt ve pulmoner arter dallar1 geniglemistir. RA ve RV
de genis olarak goziikiir.



Resim : 5 — Konjenital Mitral Stenozu ve Patent Duktus Arteriozuslu bir ¢ocuk
hastanin selektif Anjiokardiogramindan.

A — Sag anjiokardiogram, Lateral Projeksion : Geniglemis Pulmoner Arter,
Descenden Aorta ve Patent Duktusun goriintimii,

B — Frotal Projeksiyon : Dilate Pulmoner Arter ve dallari,

C — BSol Anjiokardiogram, frontal Projeksion : Dilate sol atrium ve kiiglik sol
Ventrikiil,

D — Sol Anjio - Lateral Pozisyon (Gasul)den.

Anjiografide konjenital mitral stenozunu beraber bulundugu di-
ger kardiyak anomalilerde goriilebilir.

Diagnoz : Izole vak’alarda diagnoz oldukca giictiir. Genellikle bu
hastalarin anemnezinde, dispne, biiyiimede gecikme, pulmoner Gde-
min gelip gecici ataklar1 mevcuttur. Cok dikkatli fizik muayene ve
bulgular teshisi hemen hemen kesinlestirir. Sol alt parasternal akti-
vite, aksantiie olmug ikinei ses ve apikal diyastolik sufl mevcuttur.
Diyastolik sufl, ekeeriya presistolik aksentiiasyon ve sistolik sufl ile
beraberdir. Istisnai vak’alarda sufl hic olmayabilir ve diyagnoz rént-
gen incelemelerinden sonra siipheli olarak diisiiniilebilir. Eger mitral
stenozu ile patent ductus artericsus de mevcutsa siyanoz goriilebilir.
Ayaklar ellerden daha siyanotiktir. Aort coarctationu mevcut oldugu
zaman, femoral arter nabzinin alinmayis: ile kolayca teghise gidilir.
Kalb kateterizasyonu pratik olarak teshis koymaya yeterlidir.
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Ayvricy tana @

1. Romatizmal Mitral Stenozu : Bu hastalik Siit cocuklugu ve kii-
ciik cocukluk caginda hemen hemen gorillmez. Eger hasta Oyun ve
Okul ¢cecuklugu caginda mitral stenozu teghisiyle gelmisse, burada hig
bir pozitif romatizma anemnezi olmasa dahi konjenital bir orijin diisii-
niilmez. Konjenital mitral stenozlu hastalarin ¢ok biiyiik bir kismi er-
ken cocukluk caginda kaybedilirler. Pulmoner hipertansiyon insidan-
s1, romatik vak’alara nazaran daha azdir. Apikal diyastolik suflii, pre-
sistolik aksentiiasyonu hemen daima mevcuttur.

2. Total Anormal Pulmoner Venoz Direnaj : Anormal pulmoner ve-

néz déniis infradiagfragmatik sahada oldugu zaman bebekler dogum-
dan hemen sonra siyanotik goriiniimdedirler. Hayatin ikinci aymdan
sonra da kaybedilirler, Suprakardiyak veya kardiyak seviyede oldugu
zaman, pulmoner vendz obstriiksiyon olmadikca cocukluk ¢agina kadar
bir bulgu yoktur. Kaide de sistolik bir sufl duyulur, ikinci ses aksen-
-tiledir. Respiratuvar degisiklik gostermiyen split goriiliir. Mitral ste-
nozda oldugu gibi, sag ventrikiil hipertrofisi mevcuttur. Birinci ses
serttir. Midd diyastolik sufl mevcut olup, sistolik aksentiiasyon goster-
mez. Diyagnoz icin Tele gereklidir. Sag atriyum geniglemesi, sag ven-
trikiil hipertrofisi ve pulmoner hipervaskiilatiir mevcuttur. Kardiyak
kateterizasyon ve anjiografi kati teshis zorunludur.

3. Cor-Triatum : Anemnez ve fizik bulgular, presistolik sufliin
yoklugu ve geg olarak ortaya cikan opening-snap’in yoklugu istisna
edilecek olunursa konjenital mitral stenozuna benzer. Her iki defekt te
hemedinamik olarak birbirine idantik olmasina ragmen, pulmoner ve-
noz kanin obstriiksiyonunun mevcudiyeti dolayisiyle sol atriyum ge-
niglemesi hemen daima mevcuttur. Kalb kateterizasyonunda kateter
sol alt atriyal odacikta goriilmedikcge birbirinden tefrikine imkén yok-
tur. Pulmoner kapiller Wedge basinel normal olarak bulunur.

4. Endokardiyal Fibroelastczisli, Primer Miyokardiyal Hipertro-
finin Kontrakte Tipi : Sol atriyum muhteviyatini atmaya muktedir ol-
mayan abondan endokardiyal fibroelastosisli kalin ve kii¢iik sol vent-
rikiil mevcudiyeti ile karakterize bir d=fekttir. Hemodinamik olarak,
sol atriyumda obstritksiyon mevcudiyeti tesbit edilir. Mitral stenozu
gibi pul. konjesion mevcuttur. Pulmoner hipertansiyon ve sag ventri-
kiil yiiklenmesi husule gelir. Sag ventrikiil geniglemistir. Miirmiir yok-
tur. Istisnai vak’alarda opening snap tesbit edilir. Rutin muayene bul-
gular: her iki antitede biribirinin aymidir. Kardiyak kateterizasyon
kati teshise gotiiriir.
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5. Idiopatik Pulmoner Hipertansiyon : Umumiyetle geg cocukluk
caginda gorillmesine ragmen, konjenital mitral stenozunun bulgulari-
na benzer semptomlar verir. Sag ventrikiil ileri derecede genislemig-
tir. Split ve ekseriya pulmoner ikinci sesin palpabl olmas: ile tezahiir
eder. Ekseriya yumusak bir sistolik ejeksiyon suflii, sol kaidede isi-
tilir ve bunu kisa diyastolik Blow, pulmoner regiirjitasyon sebebiyle
takip eder. Apikal diyastolik sufl isitilmez. Baz1 hallerde hi¢ sufl du-
yulmiyabilir. Teleradiyogramda sol atriyum biiylimesinin bulunma-
mas1 bu hastaligi konjenital mitral stenozundan ayiran en énemli bul-
gudur. Kardiyak kateterizasyon ile her iki hali kesinlikle ayirmak
miimkiindiir. Idiopatik pulmoner hipertansiyonda, pulmoner kapiller
Wedge normal clmasina ragmen, mitral stenozunda ileri derecede art-
mistir.

Tedavi : Eski caglarda konjenital mitral stenozunun terapétik
yonden tedavisi limitsizdi. Bugiin ise cerrahi miidahele imkanlarinin
gittikce ilerlemesi ile nisbeten iyi bir yola girmis bulunmaktadir. Ak-
kiz mitral stenozu i¢in, komissiirotomiyi takiben iyi neticeler alinma-
sina ragmen, konjental mitral stenozu i¢in ayni sey sdylenemez. Bunun
icin birkac sebep vardir. Ekseriya anormallik yalniz mitral valvi tut-
maz, aortik sistem ve aortik valvde de anormallikler olabilir. Sol ven-
trikiil oldukca fikroelastosis gosterir. Atriyal appendaj, nisbeten kii-
ciiktiir, parmak ile valvin eksplorasyonu ¢ok giictiir. Mitral valv, yal-
niz rijid degil ayni zamanda komissiir gelismesi ¢ok fakir kalmistir
ve bu ylizden kapali kalb metodu kullanilamaz. Mitral valvin komis-
silrotomi esnasinda hiyatrojenik mitral ensiiffizansi sik olarak gorii-
liir. Teknik giicliiklere ve mimkiin komplikasyonlara (%30 vefiyat)
ragmen cerrahi tedavi kacinilmaz bir sonuctur. En ideal tedavi sekli
Kardiyo-Pulmoner-By-Pass ile acik kalp cerrahisidir. Bu metod ile
valv'in direkt vizyonu altinda uygun vak’alarda rekonstriiksiyon ve
beraber bulunan diger defektlerin tamiri miimkiin olur.

Bugiin bu teknik ile diizeltilen vak’alarin sayis: gittikce artmak-
tadir. Normalde kalb’in tamamen restore edilememesine, mitral ensiif-
fizansinin baz derecelerinin kalmasina ragmen ileri derecede kisalmis
hayat1 daha olumlu halde gecirmelerini saglamaktadir.

Ozet

12 yaginda nadir gériilen bir «Kocojenital Mitral Stenozu Vak’as1»
takdim olunmakta ve bu vesile ile Konjenital Mitral Stenozuna kisaca
deginilmektedir. Ayrica bu vak’alarda karsilasilan tamim giicliigii
acikliga kavusturulmaktadir.
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Summary

A case of congenital mitral stenosis in a 12 year-old patient is pre-
sented. In this connection the authors review the diagnostic difficul-
ties in such cases.
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