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Davetli Editéryal Yorum / Invited Editorial

Biklspid aort kapak, kapak fenotipleri ve komplikasyonlarla iligkisi

Bicuspid aortic valve, valve phenotypes and relation with complications

Dr. M. Serdar Kiicgiikoglu

istanbul Universitesi Kardiyoloji Enstitiisii, Kardiyoloji Anabilim Dali, istanbul

ikiispid aort kapak erigkin yastaki popiilasyo-

B nun yaklasik %0.5-2’sinde goriilen dogumsal

bir kalp hastaligidur. ik kez Leonardo da Vinci tara-

findan tarif edilmigse de klinik 6nemi 1800’1 yillarin
sonuna dogru tanimlanmugtir."

Bikiispid aort kapak, gercek bikiispid kapaktan 3
aort kapak kiispisinin herhangi bir ikisinin fiizyonu
ile ¢esitli fenotiplarde kargimiza ¢ikabilir (Sekil 1).M"
Tamamen asemptomatik bir gidis gosterebilecegi gibi
izole aort kapak yetersizligi veya izole aort darligi
veya aorta dilatasyonu veya bunlarin birlikte goriil-
diigii bir tablo ile karsimiza cikabilir. diltasyonu, aort
kokii ve ¢ikan aortay birlikte tutabilecegi gibi sadece
cikan aortay1 da tutabilir (Sekil 2).!" Nadiren arkus
aorta ve inen aortanin da tutulabilecegi bildirilmistir.

Bikiispid aort kapak siklikla ortak embriyojenik
gelisimi olan aort koarktasyonu veya interrupted aor-
ta gibi sol taraf lezyonlar: ile beraber goriiliir. Bazi
olgulara koroner arter anomalilerin de eglik ettigi goz-
lenmistir.!"

Tanida transozafajiyal ekokardiyografinin (TOE)
kapak yapisini daha iyi gostermesi nedeni ile transto-
rasik ekokardiyografiye iistiin oldugu bildirilmigtir.”!
Hastalarim cok az bir kisminda 3 boyutlu TOE tanida
ozellikle kapak morfolojisini gostermede gerekli ol-
mustur.”) Aortapatinin tanisinda genellikle ekokardi-
yografi yeterli olsa da bilgisayarli tomografinin altin
standard oldugu gercegi goz ardi edilemez.

BikﬁSpid aort kapak Kisaltmalar:
olgularinda  mortalite .
aorta komplikasyonla- RL  Sagsol
rina sekonder (diSCkSi- TOE  Transozafajiyal ekokardiyografi
yon veya riiptiir) veya
ilerleyici aort kapak fonksiyon bozukluguna veya en-
fektif endokardite baglidir."! 2001 yili 6ncesi donem-
de izlenen hasta kohortlarinda yasam siiresi benzer
yas ve cinsteki genel popiilasyondan farkli bulunma-
migsa da, daha yeni bir serilerde genel popiilasyona
gore anlamli diisiik bulunmustur.”®!

Koroner kiispis

Hastalik seyrinde %25-30 olguda ¢esitli kompli-
kasyonlar gozlense de aort diseksiyon insidansi dii-
stiktiir (2/ 416 olgu). Diseksiyon goriilme siklig1 dii-
slik olmakla birlikte genel popiilasyona gore risk 8.4
kat fazladir.”! Olgularin %20’sinde aort dilatasyonu
bildirilmistir."!

Bikiispid aort kapak hastalarinin %47-64’{inde
aort yetersizligi gozlenmigtir.*# Olgularin progno-
zunu etkileyecek olciide orta-ileri aort yetersizligi ise
%13-32 oraninda bildirilmistir.* Aort yetersizligi,
aort darliginina gore daha geng yasta (45 ve 54 yas)
gozlenmistir.!"!

Bikiispid aort kapak olgularinin %12-37’sinde
orta ileri aort darligi mevcuttur.!)

Bir ¢alismada 15 yillik takip siiresince 212 bikiis-
pid aort kapak olgusunun 26’sina (%12.3) ileri aort
darlig1 nedeni ile aort kapak replasmani yapilmigtir.*!
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Mikst (aort darlig1 ve yetersizliginin birlikte oldu-
gu) kapak tutulumu bikiispid aort kapak olgularinin
%1-3’ilinde gozlenmektedir.

Enfektif endokardit, bikiispid aort kapak olgula-
rinda 6nemli komplikasyonlardan biridir. Eski seriler-
de %2-2.5 oraninda goriildiigii bildirilmigse de yeni
serilerde bu oran %3.75-5"e kadar ¢ikmaktadir.'

Bikiispid aort kapak hastaliginin énemli kompli-
kasyonlarindan biri olan aortapatiye etkileyen ¢ok
cesitli faktorler bildirilmigtir.® Bunlar arasinda kardi-
yovaskiiler risk faktorleri olan diyabet, sigara, yas, hi-
perkolesterolemi ve aort yetersizligi vardir. Kardiyo-
vaskiiler risk faktorleri diginda genetik faktorlerden,
hemodinamik turbiilans ve artmig duvar stresinden,
transformin growth faktor beta aktivasyonun yol ag-
t1g1 matriks metalloproteinazlar ile ekstraseliiler mat-
riksin yikimindan ve epigenetik mekanizmalardan
bahsedilebilir."!

Aort kapag1 olusturan 3 kiispisin farkl fiizyonlari-
nin farkl kapak disfonksiyonu ve patolojilere neden
oldugu bildirilmistir." Ornegin sag, sol kiispislerin
fiizyonu aort darlig1 ve aort koarktasyonu ile iligkili
bulunmustur.!! Sag, sol kiispislerin fiizyonunda ayri-
ca aort duvar stresi de artmig bulunmugtur.!

Sag kiispis ile nonkoroner kiispisin flizyonu; aort
darlig1, aort yetersizligi ve aorta anevrizmasi, daha genis
arkus aorta liimeni ve miksomat6z mitral kapakla iligki-
lendirilmistir."! Sol kiispis ile non koroner kiispis fiizyo-
nu ile iligkilendirilebilen patoloji bulunamamugtir."

TKD Arsivi’nn bu sayisinda Yakar Tiiliice ve ark.
nin ¢aligmast da farkli bikiispid aort kapak fenotip-
lerinin dagilimini, kapak patolojileri ile aortapati fe-
notiplerinin iligkisini aragtirmaktadir.' Yiiz elli dort
olgu ile azzimsanmiyacak bir ¢aligma bildirmiglerdir.
Bu ¢alismada da tanida kullanilan 2 boyutlu TOE
%90 olguda fenotipleme yapabilmis sadece %9 olgu-
da 3 boyutlu TOE gerekmistir.
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Sekil 1. Bikuspid aort kapagdin kispis flizyonuna gére fenotipleri.l"!
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Suprakoroner
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Sekil 2. Bikuspid aort kapak hastaliginda gérilen aort dilatasyon tipleri.["
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Bu calismada %30 yakin rafesiz bikiispid aor-
ta %70 rafeli bikiispid aort kapak bulunmugstur. Ko-
missiir ¢izgisinin on-arka hatta oldugu hastalarin
orani sag-sol hatta olanlara gore daha fazla (%68.2
ve %31.8) gozlenmisgtir. Sag-sol koroner kiispislerin
(R-L KF) fiizyonu %53.2 ile en sik goriilen fenotip-
tir ve bu fenotiple aort darlig1 arasinda anlamlr iligki
saptanmustir. Sag koroner ve nonkoroner kiispislerin
flizyonu ise aort dilatasyonu ile iligkili bulunmugtur.
Bu calismada aort yetersizligi ile fenotipler arasinda
iliski saptanmamustir.

Bu bulgular ayn1 bikiispid aort kapak fenotip sinif-
lamasini kullanan Kang ve ark.nin ¢alismasi ile ben-
zerlikler ve farkliliklar gostermektedir.”? Bu ¢aligma-
da da komissiiriin 6n-arka hatta oldugu olgular daha
fazla olmakla beraber oran nerede ise esittir (%55.7
ve %44.3). Sag-sol KF bu calismada da aort darlig1
ile iligkili bulunmugtur. Buna karsilik aort yetersizligi,
on-arka komissiir fiizyonlu olan olgularda anlamlr stk
bulunmustur. Fernandes ve ark.® ise R-L KF fenoti-
pinde hem aort darlig1 hem de aort yetersizligi sikli-
gint artmig bulmuslardir. Farkliliklar kullanilan me-
todolojiye, tan1 yontemine ve etnik farkliliklara bagl
olabilir. Nispeten yeni olan bu calismalardan farkli
olarak kapak disfonksiyonunu fenotipten bagimsiz
bulan eski ¢alismalar da vardir."? Biz de merkezimiz-
de takip ettigimiz 242 hastalik bir seride fenotipin
komplikasyonlarla iliskisini bulamadik.”’

Goriilen o ki, ¢caligmalar arasi farkliliklar oldugu
stirece kesin bir sonuca varmak miimkiin degildir.
Tiim caligmalarda herkesin kabul ettigi tek bir fenotip-
leme kullanilmasi sorunu ¢ozebilir. Bu amacla ulusla-
rarasi bir ¢aligma grubu “The International Bicuspid
Aortic Valve Consortium (BAVCon)” kurulmugtur.!”
BAVCon, bikiispid aort kapak alaninda bilinenleri ve
bilinmeyenleri toplayarak yeni arastirma alanlar be-
lirlemek ve hastaligin cerrahi ve medikal tedavisi ile
ilgili tartisma noktalarimi gidermeyi amaclamaktadir.

Sonug olarak, bikiispid aort kapak hastalig1 erigkin
yasta en sik goriilen dogumsal kalp hastalig1 olarak
oniimiizde yillarda daha sik karsimiza ¢ikacaktir. Has-

talik ile bildiklerimiz giderek artmakla beraber halen
alacagimiz ¢ok yol oldugu aciktir.
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