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Vak'a : 12 Ya§~nda; N.Y. 

§ikayeti : <;abuk yorulma, eforla gelen ~arpmtl ve tlkanma hissi. 

Hikayesi : 3-4 ylldan beri s1k s1k okstirme, zaman zaman gelen 
nefes darhg1 oluyormu§. Bu arada hasta efor sarfettigi zaman tlka
mkhk hissediyormU§. Aynca ifadesine gore, birka~ defa hemoptizi 
ge~irmi§ . . Aktif Romatik ate§, fokal enfeksiyon, gece dispneleri tarif 
etmeyen hastanm §ikayetlerinin verilen ila~lara ragmen gittik~e art
mas! tizerine poliklinige mliracaatla tetkik ve tedavi edilmek tizere 
klinige yatmld1. 

Oz ge9mi§i : Ozellik yok. 

Hastanm yapllan klinik muayenesinde. Dola§lm sistemi di§mda 
ozellik gosteren bulgu tesbit edilemedi. 

Dola§1.m Sistemi: T.A. ll0/70 nun.Hg., Nab1z: muntazam 120/dak. 
Sag Ventrikill Aktivitesi ( + + ) , Sol Ventrikill Akti vitesi (-) , Apeks. 
5 ci interkostal arahkta ve M.K. hat tizerinde. Dinlemekle, apekste 
opining snap ile ba§layan presistolik aksantliasyon gosteren 3/ 6 §id
detinde diyastolik rulman ve aym bolgede diyastolik tril ahruyor. Ster
numun sagmda k1sa sistolik sufl mevcut, periferik arterler palpabl. 

Laboratuvar Bulgulan : 

Telekardiyografi : Sol atriyum geni§lemesi, Pulmoner konus be
lirginligi mevcut olup kalsifikasyon gorUlmedi (Resim: 1). 

E.K.G. : Sinusal ritm, aks + 110 derece, sag ventrikill hipertro
fisi, sol atriyum geni§lemesi mevcut. 

(*) Dr. Aydm Ank, ts. G. Cer. Merkezi Kardiyoloji Ba§asistaru. 
(**) Dr. Nimet Kayaalp, ~i§li <;ocuk Hast., Qo. Kllnigi Ba§asistam. 

(***) Dr. Ayhan Caner, tst. G. Cer. Merekzi, Kardiyoloji ~efi. 
I****) Dr. Fikret Ma~in, tst. G. Cer. Merkezi, Kardiyoloji ~ef muavini. 

(*****) Dr. Cemal Berksoy, tst. Go. Cer. Merkezi, Kardioloji Ba§asistam. 
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Resim : 1 - Hastanm telekardiografisi. 

Kan Bulgulan : Sedimantasyon. 1/ 2 saat ...... 25 mm. 
1 saat .. . .. . 37 mm. 
2 saat .. .. .. 78 mm. 

ASO ....... ........ 166 ...... Todd linitesi. 
Lokosit . . . . . . .. . . . . . . . . . . 5. 700 ...... 
Eritrosit .. . . .. .. .. . . . . . 3.930.000 ...... 
Hb ..... .......... ............. % 14 gr. 
Hematokrit ........................ % 33 .... .. 
Glikoz ..................... % 98 mg ... 
Ure ..... ........ .. . .. . . ..... . . % 20 mgr ... 

idrar : Patolojik bulgu yok. 

Bir hafta sonra yap1lan Sedimantasyon (1/ 2 saatte 10 mm. 1 sa
atte 30 ve 2 saatte 62 rom.) ve ASO 160 Todd linitesi olarak bulundu. 

Anemnez, Klinik bulgular ve Laboratuvar t etkikleri sonucu has
tada «Konjenital Mitral Stenozu» dli§liniilerek1 Katater yap1lmasma 
karar verildi. 

Katater Bulgulan : Hastaya premedikasyon i~in, 50 mgr. Nem
butal, 50 mgr. Dolantm, 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 basm~lar1 almd1. 
Katater degi§tirilerek anjiokatateri ile pulmo:ner arterden Sineanji
ografi yaplld1. AyriCa brakiyel arterden 7 numarah LEHMAN kata
teri ile g irilerek sol ventrikiilden basm~ kaydedildi, sol atriyuma gir
mek imkam olmad1gmdan sol ventriklilden Sineanjiografi yap1larak 
katatere son verildi. 



Tefsir 

Pulmoner Arter 
Pulmoner Kapiller Wedge 
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Pul. Arter-Sag Ventriki.il Sistolik Gradient 
Sag Ventrikill 
Sag Atriyum 
Sol Ventrikill 
Aort 

'Bastnr; Averaj 
(mmjHg.) 

50/25 40 
25/15 20 

.................. yok ......... .. . 
45/7 30 

9 
90/9 

90/50 60 

Hastanm Pulmoner arter Wedge basmc1 ortalama olarak 20 mm. 
Hg. civannda bulunmakta, hu basmg orta derecede ylikselmi§ olarak 
kabul edilmektedir. Pulmoner basm~ta da hafif artma vardir. Pulmo
ner arterden yap1lan Sineanjiografinin sag atriyum safhasmda, sag 
atriyum dolu§u homojen ve defektli alan yoktu. Sol ventrikillden ya
pllan Sineanjiografide, sol ventrikill kontraksiyonlan iyi, Mitral val
villde Dome te§ekkilli.i gori.ilmemi§tir. 

Tedavi : Vak'am1zm klinik, laboratuvar ve kalb kataterizasyonu 
tetkikleri sonucu, «izole Konjenital Mitral Stenozu» te§hisine van
larak ameliyatma karar verilmi§tir. 

Ameliyat Teknigi. Sol antero-lateral insizyon ile, 5 ci kosta ara
hgmdan torakotomi yap1ld1, sol apendiksten sol atriuma be§inci par
makla girildi. Eksplorasyonda, septum normal, pulmoner ven ag1zlan 
ag1k ve normal bulundu. Mitral orifis net olarak hissedilemiyordu, par
mak ucu gegmiyecek kadar dar ve fibrotik bir li.imen mevcuttu. Mit
ral kapag1, para§i.it tarzmda degi§ik bir anatomi ve anomali gosterdi
ginden Tubbs, dilatatOrii sokmaktan vazgegildi. Ameliyat esnasm
da tesbit edilmi§ bulunan Para§iit mitral valv, te§hisimizi, yani «Kon
jenital Mitral Stenozunu» teyid etti. (Resim: 2) Bu tip vak'alarda nor
malde uygulanmas1 gereken «Replasman ameliyatmm», bizim vak'a
mizda mitral valvm tam bir para§i.it §eklinde olmas1, mitral orifisinin 
gok dar ve fibrotik bulunmas1 ve ayrlCa sol ventrikill kavitesinin kti
Qlik bir yer i§gal etmesi, halen hastanm fonksiyonel kapasitesinin iyi 
olmas1 nedenleriyle bu ameliyatm uygulamas1 §imdilik uygun gori.il
medi ve ameliyata son verildi. Hastamn post-op takibi normal seyret
ti ve hasta tlbbi kontrol yapllmak tizere salah ile taburcu edildi. Ame
liyat sonu yapllan mi.iteaddit tlbbi kontrollerde sistem bulgularmm 
ve akciger fonksiyonlarmm di.izgtin seyretmekte oldugu gorilldii. 
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Resim : 2 - Hastanm para§tit mitral 

valvinin §ematik gortintimti. (Gasul) den. 

Vak'am1zm takdiminden sonra, «Konjenital Mitral Stenozu»na 
deginmek istiyoruz. 

Konjenital Mitral Stenozu : Konjenital Mitral Stenozu nisbeten 
nadir rastlanan bir kardiyak anomali olup, izole lezyon olabildigi gibi, 
daha s1khkla diger konjenital kardiyak defektlerle beraber bulunur. 

Konjenital mitral stenozu vak'alan, Frencz ve arkada§lan ta
rafmdan (1962), 1964 de Baker ve arkada§lan tarafmdan, 1962 de 
Daoud ve arkada§lan, 1963 de Strakey tarafmdan tarif edilmi§tir. 

Tesbit edebildigimiz kadan ile bugi.ine kadar literatlirde 80 vak'a
ya rastlami§ olup, bunun yalni.z %45'i izole lezyonlardtr. Diger bera
ber bulundugu konjenital anomaliler, Patent Ductus Arteriosus (% 
25-30) Resim: 5. Aortic Stenosis ( %15-20), Aort Coarctation'u ( %15) 
dir. Bunlarm teki veya birka~I bir arada bulunabilir. 

Atrial septal defektle ~ok narlir olarak beraber olu§u ~ok ilgin~
tir. Yalmz i.i~ vak'ada Atrial septal defekt bulunmU§tur ve Lutem
bacher sendromu diye yaz1lan komplekste mitral stenozu biiylik bir 
s1khkla edinsel orijinlidir. Bunun gibi ventriktiler septal defekt de 4 
vak'ada tesbit edilmi§tir. 
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Diagnoz : Diagnoz Kalb kateterizasyonu ve aQik kalb ameliyat
lan oncesi donemde ancak otopsi ile yap1labilmekte idi. Montreal 
Children Hospital de 2067 otopsi vak'asmda 9 konjenital mitral ste
nozu vak'asma rastlanmi§tlr. Bu kardiyak malformasyonlarda % 4.3 
Unti iQine ald1gm1 gostermektedir. 

!stanbul Gog-tis Cerrahi Merkezinde, kurulu~undan bu yana yapi
lan a~ag1 yukan 2.500 civarmdaki mitral stenozu vak'as1 12 senelik 
bir gah~ma stiresini kapsar. Vak'am1zm bu gah1?ma stiresinde tesbit 
olunan Ugtincti vak'a olmas1, mitral stenozu vak'alarmm ne kadar sey
rek rastland1gma en gtizel ornegi te~kil eder kamsmday1z. 

Resim : 3 - Sol ventrikiil mitral orifisi ve valvinin gortinti§ti. 
APM : AnteriOr papiller adale 
PPM : Posterior papiller adale 
AM : (ant.erior) Aortik mitral valv. 
PM : Posterior Mitral Valv. 

R esim : 4 - Sol ventrikiil ve mitral valvin normal gortintimti (Gasul)den. 

Patoloji : Kalb agildigi zaman mitral valv kalmla~m1~ ve rijitle~
mi~ lefletler gosterir. Bu lefletler parlak bir goriintim gosterirler ve 
parmak girmesine mtisaade ederler. yar1 k1k1rdak halinde hissedilir
ler. Res.im: 3-4. Komisstir te~ekklilti yoktur veya geli~mek Uzere ya
pi~lk olarak goriiltir ve mitral valvin bu hali iki kategoriye aynlmasi
na sebep olm~tur. 
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I. Diyafragmatik Tip : Valv, dlizdlir ve flat §eklindedir. Mitral 
orifis rijid diyafragm Uzerinde:iir. Diyafragm beyaz renkli ve k1smen 
§effaf gorlinlimllidlir. Komlisslirler yoktur veya hafif bir komlisslir 
formasyonu goriilebilir. Eger bir komlisslir <;ok fakir olarak geli§mi§ 
ve digeri gorlinlim halinde veya yapl§Ik ise Uniklispal valv bahis kol 
nusudur. Kordo tendinialar ve papiller adaleler k1sa ve yap1§1kt1r. 

II. Tiilnel Tip : Valv tlinel §eklinde veya konik gorlinlimde olup, 
sol ventriklil kavitesi i<;erisine ve apekse dogru uzamr. Mitral yap
rakciklar ayni goriinlime sahiptir. Ve diger tipte oldugu gibi yapl§ml§
tlr. Komtisslirler geli§mi§tir, fakat kenarlan boyunca umumiyetle 
birbirine yapi§ml§tlr. Kordo tendinialar k1salm1§, kalmla§ml§ ve de
formedirler. Mitral valv apertiisli (a<;1khg1) kli<;liktlir ve birka<; mili
metre ile bir santimetre arasmda degi§iklik gosterir. Diyafragmatik 
tip, tlinel tipten daha az bir darhk gosterir. 

Her iki tipte de sol atriyumda endokardiyal fibroelastosis mev
cuttur ve fibrc·elastaz hipertrofi ve duvar kalmla§masi sebebiyle se
konder olarak geli§mi§tir. Kalb umumiyetle orta derecede bliylimli§
tlir, sol atriyum ise dilatedir. Veya nadiren hipoplastiktir. Kalb bliyli
mesi, sag ventriklil ve sag atriyum dilatasyonu ve hipertrofisi dolayl
siyledir. 

Pulmoner arter ve dallar1 geni§lemi§tir. Bu degi§iklikler kronik 
pulmoner venoz obstriiksiyon ile beraber giden pulmoner hipertansi
yon sebebiyle sekonderdir. Akcigerlerin histolojik incelenmesi, pulmo
ner arteriyollerin mediyal hipertrofisini ortaya koyar. 

Konjenital mitral stenoz.unun <;ok az rastlanan bir formas1 da sup
ra valviller tipidir. Burada sol a:triyumun mitral valvinin anulusuna 
yakm bir k1smmda, konnektif dokuyu <;evreleyen bir membran tara
fmdan meydana getirilen supravalviller ring mevcuttur. Umumiyetle 
bir santimetre geni§liginde bir orifise sahiptir. Bu hale <;ok nadir ola
rak raslamr. 

H emodinami : Fatal sirkill.asyon, mitral stenozunun mevcudiye
tinde bliylik bir degi§iklik gostermektedir. Qlinkli kanm btiylik bir kis
mi Patent Ductus Arteriosus yolu ile Pulmoner Trunkustan sistemik 
sirklilasyona girecektir. Bununla beraber sol kalb odac1klarmm ge
li§mesi dar clan mitral valv in obstruksiyonu dolay1siyle sol atriyu
mun geni§lemesi buna mukabil sol ventriklillin. geli§memesi ile netice
lenecektir. izole konjenital mitral stenozu ve bilhassa diyafragmatik 
tipte sol ventrikilllin hipoplastik olmas1 ancak bu §ekilde izah edile
bilir. 
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Dogmndan sonra sol atriyumd2.ki kanm rezidtiel voltimtintin ted
rici olarak artmas1 sonucu bu odac1kta intramUral basmg ytikselir ve 
dilate olur. Kalb sirkillasyonunda basmg ytikselmesi mevcutur. Ve bu 
basmg ytikselmesi pulmoner kapiller ve venlere intikal eder. 

Sol atriymndaki basmg artmas1 ekzersiz esnasmda daha ziyade .i 

ytikselir. Bu ytikselme karbonmonoksitin artmasmm neticesi olacak
br. Bu izahlar ekzersiz ve pulmoner odem arasmdaki tesir ve sebep 
baghhg1 neticesidir. 

PCW (Pulmonary We:lge and Capillaries) ytikseldigi gibi, pulmo
ner arter basmci da buna bagh olarak artar. 

Qok defa pulmoner kapiller W edg~ basmcmi ytikselmesi kaide 
degildir. Qtin..l{ti daha evvel burada pulmoner vazokonstriksiyon mev
cuttur. Buna mukabil pulmoner arter basmci artar veya gok ytiksek 
seviyeye varabilir. Bu hal sag ventrikill basmcmi ve yaphg1 i~i artmr. 

Sag ventrikill yetmezligi husule geldigi zaman karbonmonoksit 
azahr ve bu hal ekzersiz.de daha bariz bir hiUe geger. Sag ventrikill ba
smci ytikselir ve bu basmg ytikselmesi sag atriyuma intikal ooer ve 
dolay1siyle triktispit yetmezligi husule gelir. 

Konjenital mitral stenozu, hemodinamik yonden 3 gruba ayrila
bilir : 

1. Aort coarctationu veya Aort stenozu ile beraber olan mitral 
stenozu. Bu durumda mitral valv in arkasmda basmcm artmasi nede
niyle pulmoner vaskiller basmg artmasm1 takdim eder ve akcigerler 
konjessiyonlu gorlintimdedir. 

II. Mitral stenozunun patent ductus arteriosus veya ventrikiller 
septal defekt ile beraber oldugu durumlar. Kanm ak1m1 umumiyetle 
soldan saga dogrudur, shunt dolay1siyle, pulmoer-vaskiller rezistans 
ileri devrelerde ylikS"elecektir. 

III. izole Mitral Stenozu. Vak'am1zda oldugu gibi. 

Klinik Belirtiler : Klinik tJelirtiler, respiratuvar distress, tekrar
hyan solunum yolu enfeksiyonlari, btiylimede gerileme, kilo almada 
gligltik gibi belirtilerdir. Bu semptom!ar umumiyetle gocukluk gagm
da gorillmeye ha~lar, ekseriya ikinci yildan sonra goriilmesine rag
men seyrek olarak yeni dogan devresinde de ortaya g1kabilir. Bay1lma 
nobetleri, solukluk, terlem2, orta derecede dispne ve senkop ile bera
ber olup seyrek rastlanan bir semptomdur. Klinik bulgular arasmda en 
gok rastlamlam (vak'alarm % 80'inde) Dispnelerdir. Ekzersiz disp
nesi ve halsizlik bliytik gocuklarda daha gok rastlamhr. Fizik incele-
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mede <;ocuk dispneik ve ekseriya irritabldir. Beslenme bozuklugu ic;in
dedir. Kalb yetmezligi belirtileri gorlilebilir veya gorillmeyebilir. Pul
moner konjessiyon ekseriya diger konjenital kalp anomalilerinden da
ha fazla bulunur. Terminal safhada pulmoner odem mutad bulgudur. 
Nab1z ve kan basmc1 normal stmrlardadtr. Kalb, orta veya ileri dete
cede btiytiyebilir. 

Siyanoz : !zole olan vak'alarda siyanoz on planda gorillen bir bul
gu degildir. Literattirde, vak'alarm %30'unda gortildtigti bildirilmi:;;
tir. Bu siyanoz sadece pulmoner konjessiyonun yetersiz oksijenizas
yonundan olabildigi gibi zamanla shunt i<;inden aktmm tersine donti
§linden de olabilir. Siyanozun ba:;;langtci ekseri birinci ya:;;m sonuna 
kadar gecikebilir. 

Kalb Suflleri : izole konjenital mitral stenozunda, apikal diyasto
lik rulman daima degi:;;miyerek mevcuttur. Ve ekseriya tirille bera
berdir. Diyastolik sufl, presistolik aksantuasyonludur ve olduk<;a 
kuvvetlidir. Apikal impuls genellikle diffuz karakterdedir. Bu aktivi
te ileri derecede btiytimli§ sag ventrikill dolay1siyledir. Birinci kalp se
si serttir ve en iyi apeks te duyulur. 

Fonokardiyografide, birinci sesin mitral komponenti gecikmi:;;
tir ve bu gecikme mitral obstruksiyonun :;;iddetine baghd1r. 1kinci ses 
c;ift ve tok olarak i:;;itilmektedir. Sag ventriki.il orijinli olarak kalp yet
mezligi geli:;;mi§ olan vak'alarda tic;lincti seste duyulabilir. Mitral valvin 
a<;1lma sesi seyrek mli§ahede edilir. Ag1r pulmoner hipertansiyonun 
mevcudiyetinde, pulmoner orijinli erken sistolik ejeksiyon kligi <;ocuk
luk c;agmm ileri donemlerinde duyulur. AyriCa mitral yetmezligine ve
ya trikspit yetmezligine bagh olarak zaytf karakterli sistolik sufllin 
duyulmas1 da seyrek degildir. Nadir vak'alarda diyastolik sufl duyul
mayabilir, bu mitral obstruksiyonun ileri derecede agtrla:;;bgm1 ifade 
eder. Komplike konjenital mitral stenozunun oskilltatuvar bulgulart 
izole vak'alardan farkhdtr. 

Rontgen bulgulan : Tipik rontgen bulgular1, sol atriyum geni:;;le
mesi ve sag ventrikill hipertrofisidir. Kalb yetmezligi mevcut ise sag 
atriyum geni:;;Ie'mesi, pulmoner konjessiyon belirtileri de vard1r. A .P. 
projeksiyonunda, hastanm ya:;;ma ve mitral stenozunun ag1rhgma go
re kalb hafif, orta veya daha agtr derecede btiytimli§ olabilir. Ag1r kar
diyak btiylime c;ok Sik rastlanan bir belirtidir. Kalbin sol kenarmda, 
bliytimli§ sol atriyal appendaj tarafmdan husule getirilmi:;; lokal bir 
91kmtiya rastlamr ve bunun list ktsmmda dilate olmU§ pulmoner trunkt 
<;tkmbs1 devam eder. Agtr vak'alarda ve sag kalb yetmezligi mevcut 
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oldugu zaman sag atriyum geni§lemesi dolay1siyle sag kalb kenarmm 
konveksitesi de artmi§br. Sol atriyum geni§lemesi olan vak'alarda, 
kalbin sagmda gift kontur imaj1da gorillebilir. Hafif ve orta derecedeki 
vak'alarda, pulmoner vaskillator normaldir, ag1r vak'alarda pulmoner 
konjessiyon belirtileri mevcuttur. Sag ve sol anterior-oblik projeksi- i 

yonda, anterior kalb kenan retrosternal bOlgeyi sag ventriklil hipert
rofisi dolayrsiyle doldurmu§tur. Sag anterior-oblik projeksiyonda, ba
rium ile doldurulan ozofagusun sol atriyum tarafmdan arkaya dogru 
displase oldugu goriillir. Ktigi.ik gocuklarda bu btiytime gok hafiftir. 
Sol antior-oblik goriintimde, posterior kalb kenar1, sag ventriki.il hi
pertrofisi dolay1siyle posterior rotasyona ugrad1gmdan vertebra glkm
blarmm gortintimti ortadan kalkmi§br. 

E.K.G. Bulgulan : E.K.G. de, sag aks deviasyonu, sag ventrikill 
hipertrofisi ve sol atriyum geni§lemesi gori.ili.ir. QRS-kompleksi sag 
prekordiyal dervasyonlarda RS-R veya nadiren qR paterni gosterir. 
Bu kompleks sivri veya negatif T ile beraberdi. Sol prekordiyal deri
vasyonlarda ventriki.iler kompleksler ekseriya qRS veya daha nadir 
olarak RS veya rS paterni gosterirler. P dalgas1, ekseriya ytiksektir 
ve sivridir. Bu hal ikinci-tigtincti derivasyonlarda ve AVF de gori.illir. 
Hafif veya orta derecedeki konjenital mitral stenozunda normal gori.i
ntimlti P dalgah vak'alarda yaz1lm1§tlr. 

Kateterizasyon : Sol atriyum ve sol ventriktilden ahnan simtilta
ne basmg egrileri, kalb kateterizasyonun da diyagnozu koydurur. Ve
ya sol ventrikillden sol atriyuma yap1lan pull-back de diyastol esnasm
da, bu iki odac1kta basmg fark1 diyagnozu koyduracaktlr. gok ktigi.ik 
bebeklerde patent foramen ovaleden sol ventrikille gegmek gayet ko
lay oldugu halde, daha btiytik bebeklerde transseptal sol kalp katete
rizasyonu gereklidir. Sol atriyum basmc1 ytikselmesi yanmda sol atri
yum egrisi de anormaldir. (a) dalgas1, genellikle (v) dalgasmdan da
ha bi.iytik amplittidli.idi.ir. Anormal (dip) yaparak (c) dalgasma dogru 
gidilir. v) dalgasmm ini§i tet;lricidir, mitral orifisinden gegen kanm 
kar§lla§bgi rezistans1 gosterir. Eger sol atriyuma girilemezse, basmg 
pulmoner kapiller Wedge ten ahmr. Pulmoner arter basmc1 ekseri yi.ik
selmi§tir. 

Anjiografi : En onemli belirtisol atriyumdan boyamn gok ag1r 
olarak kaybolmas1d1r. Resim: 5. Veya sol ventriki.il ve aortamn gok 
ktigtik gapta goriilmesidir. Eger pulmoner hipertansiyon mevcut ise 
pulmoner trunkt ve pulmoner arter dallar1 geni§lemi§tir. RAve RV 
de geni§ olarak goztiktir. 
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Resim : 5 - Konjenita l Mitral Stenozu ve Patent Duktus Arteriozuslu bir <;ocuk 
hastanm selektlf Anjiokardiogrammdan. 

A - Sag anjiokardiogram, Lateral Projeksion : Geni§lemi§ Pulmoner Arter, 
Descenden Aorta ve Patent Duktusun goriinUmti, 

B - Frotal Projeksiyon : Dilate Pulmoner Arter ve dallan, 

C - Sol Anjiokardiogram, frontal Pro jeksion : Dila te sol atrium ve kU<;tik sol 
VentrikUI, 

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

Anjiografide konjenital mitral stenozunu beraber bulundugu di
ger kardiyak anomalilerde gorillebilir. 

Di.agnoz : izole vak'alarda diagnoz olduk~a gii~tiir. Genellikle bu 
hastalarm anemnezinde, dispne, biiyiimede gecikme, pulmoner ode
min gelip gegici ataklan mevcuttur. <;ok dikkatli fizik muayene ve 
bulgular te~hisi hemen hemen ·kesinle~tirir. Sol alt parasternal akti
vite, aksantlie olmu~ ikinci ses ve apikal diyastolik sufl mevcuttur . 
Diyastolik sufl, ekseriya presistolik aksentiiasyon ve sistolik sufl ile 
beraberdir. i stisnai vak'alarda sufl hi~ olmayabilir ve diyagnoz ront
gen incelemelerinden sonra ~iipheli olarak dii~iiniilebilir. Eger mitral 
stenozu ile patent ductus arteriosus de mevcutsa siyanoz goriilebilir. 
Ayaklar ellerden daha siyanotiktir. Aort coarctationu mevcut oldugu 
zaman, femoral arter nabzmm almmay1~1 ile kolayca te~hise gidilir. 
Kalb kateterizasyonu pratik olarak te~his koy'maya yeterlidir. 
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Ay~rw~ tam: 

1. Romatizmal Mitral Stenozu: Bu hastahk Slit ~ocuklugu ve kti
~lik ~ocukluk ~agmda hemen hemen gorlilmez. Eger hasta Oyun ve 
Okul ~ocuklugu ~agmda mitral stenozu te§hisiyle gelmi§se, burada hiG 
bir pozitif romatizma anemnezi olmasa dahi konjenital bir orijin dli§li- 1 

nillmez. Konjenital mitral stenozlu hastalarm ~ok btiytik bir k1sm1 er
ken ~ocukluk ~agmda kaybedilirler. Pulmoner hipertansiyon insidan
SI, romatik vak'alara nazaran daha azd1r. Apikal diyastolik suflti, pre
sistolik aksenttiasyonu hemen daima mevcuttur. 

2. Total A normal Pulmoner Veni5z Direnaj : Anormal pulmoner ve
noz donti§ infradiagfragmatik sahada oldugu zaman bebekler degum
dan hemen sonra siyanotik gortintimdedirler. Hayatm ikinci aymdan 
sonra da kaybedilirler. Stiprakardiyak veya kardiyak seviyede oldugu 
zaman, pulmoner venoz obstrliksiyon olmad1k~a ~ocukluk ~agma kadar 
bir bulgu yoktur. Kaide de sistolik bir sufl duyulur, ikinci ses aksen-

. tliedir. Respiratuvar degi§iklik gostermiyen split gorliltir. Mitral ste
nozda oldugu gibi, sag ventrikill hipertrofisi mevcuttur. Birinci ses 
serttir. Midd diyastolik sufl mevcut olup, sistolik aksenttiasyon goster
mez. Diyagnoz i~in Tele gereklidir. Sag atriyum geni§lemesi, sag ven
triktil hipertrofisi ve pulmoner hipervaskillattir mevcuttur. Kardiyak 
kateterizasyon ve anjiografi kati te§his zorunludur. 

3. Cor-Triatum : Anemnez ve fizik bulgular, presistolik sufltin 
yoklugu ve ge~ olarak ortaya ~Ikan opening-snap'm yoklugu istisna 
edilecek olunursa konjenital mitral stenozuna benzer. Her iki defekt te 
he'modinamik olarak birbirine idantik olmasma ragmen, pulmoner ve
noz kamn obstrliksiyonunun mevcudiyeti dolay1siyle sol atriyum ge
ni§lemesi hemen daima mevcuttur. Kalb kateterizasyonunda kateter 
sol alt atriyal odac1kta gorillmedik~e birbirinden tefrikine imkan yok
tur. Pulmoner kapiller Wedge basmci nor~al olarak bulunur. 

4. Endokardiyal Fibroelastozisli> Primer Miyokardiyal Hipertro
finin Kontrakte Tipi : Sol atriyttm muhteviyahm atmaya muktedir ol
mayan abondan endokardiyal fibro-elastosisli kahn ve kli~lik sol vent
rikill mevcudiyeti ile karakterize bir d~fekttir. Hemodinamik olarak, 
sol atriyumda obstrliksiyon mevcudiyeti tesbit edilir. Mitral stenozu 
gibi pul. konjesion mevcuttur. Pulmoner hipertansiyon ve sag vent ri
kill yliklenmesi husule gelir. Sag ventrikill geni§lemi§tir. Mtirmtir yok
tur. !stisnai vak'alarda opening snap tesbit edilir. Rutin muayene bul
gulan her iki antitede biribirinin aymd1r. Kardiyak kateterizasyon 
kati te§hise gotlirtir. 
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5. idiopatik Pulmoner Hipertansiyon : Umumiyetle geg gocukluk 
gagmda goriilmesine ragmen, konjenital mitral stenozunun bulgulan
na benzer semptomlar verir. Sag ventrikill ileri derecede geni§lemi§
tir. Split ve ekseriya pulmoner ikinci sesin palpabl olmas1 ile tezahtir 
eder. Ekseriya yumU§ak bir sistolik ejeksiyon suflti, sol kaidede i§i
tilir ve bunu k1sa diyastolik Blow, pulmoner regtirjitasyon sebebiyle 
takip eder. Apikal diyastolik sufl i§itilmez. Baz1 hallerde hie; sufl du
yulmtyabilir. Teleradiyogramda sol atriyum bliytimesinin bulunma
masJ bu hastahg1 konjenital mitral stenozundan ay1ran en onemli bul
gudur. Kardiyak kateterizasyon ile her iki hali kesinlikle ay1rmak 
mlimklindlir. idiopatik pulmoner hipertansiyonda, pulmoner kapiller 
Wedge normal olmasma ragmen, mitral stenozunda ileri derecede art
ml§tlr. 

T edavi : Eski gaglarda konjenital mitral stenozunun terapotik 
yonden tedavisi limitsizdi. Bugiin ise cerrahi mlidahele imkanlarmm 
gittikge ilerlemesi ile nisb3ten iyi bir yola girmi§ bulunmaktad1r. ~k
kiz mitral stenozu igin, komisslirotomiyi takiben iyi neticeler almma
sma ragmen, konjental mitral stenozu igin aym §ey soylenemez. Bunun 
ic;in birkag sebep vardir. Ekseriya anormallik yalmz mitral valvi tut
maz, aortik sistem ve aortik valvde de anormallikler olabilir. Sol ven
trikill oldukga fitroelastosis gosterir. Atriyal appendaj, nisbeten kli
Qliktlir, parmak ile valvin eksplorasyonu gok giigtlir. Mitral valv, yal
mz rijid degil ayni zamanda komisslir geli§mesi gok fakir kalml§tlr 
ve bu ylizden kapah kalb metodu kullamlamaz. Mitral valvm komis
slirotomi esnasmda hiyatrojenik mitral enstiffizans1 s1k olarak gorli
llir. Teknik gtigltiklere ve mtimklin komplikasyonlara ( %30 vefiyat) 
ragmen cerrahi tedavi kag1mlmaz bir sonugtur. En ideal tedavi §ekli 
Kardiyo-Pulmoner-By-Pass ile ag1k kalp cerrahisidir. Bu metod ile 
valv'in direkt vizyonu altmda uygun vak'alarda rekonstrliksiyon ve 
beraber bulunan diger defektlerin tamiri mlimklin olur. 

Bugtin bu teknik ile dlizeltilen vak'alarm say1s1 gittikge artmak
tadtr. Normalde kalb'in tamamen restore edilememesine, mitral enslif
fizansmm baz1 derecelerinin kalmasma ragmen ileri derecede k1salm1§ 
hayatJ daha olumlu halde gegirmelerini saglamaktad1r. 

Ozet 

12 ya§mda nadir gorillen bir «Koojenital Mitral Stenozu Vak'asl» 
takdim olunmakta ve bu vesile ile Konjenital Mitral Stenozuna ktsaca 
deginilmektedir. Aynca bu vak'alarda kar§tla§Ilan tamm giiglligli 
ag1khga kaVU§turulmaktad1r. 
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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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