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VSD'siz Posteriyör Septal "Malalignment" 
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ÖZET 

İnterventriküler septumun infundibular ve trabeküler bö­
lümleri arasında "malalignmenı", VSD ile birlikte bu­
lunabilir. VSD'siz septal posterior "malalignment", yeni 
tanımlanan, sol ventrikül çıkış yolunda obstrüksiyon 
yapan ve türbülan akıma yolaçarak aort kapak fonk­
siyonlarını bozan ayrı bir antiıedir. Burada 9 VSD'siz pos­
teriyör septal "malalignment"lı olgu sunuldu. Dört olgu 
izole septal "malalignment" iken 2 olgu koartasyon, 2 olgu 
pulmoner valvüler stenoz ve 1 olgu korrekted trans­
pozisyon/o birlikte idi. 

Olguların 5'inde Doppler ekokardiyografi ile sol ventrikül 
çıkış yolunda gradient (I 0-70 mmHg) belirlendi. LV OT' da 
gradient belirlenen 3 ve gradient belirlenmemesine karşın 
ağır aort yetersizlik/i I olgu ameliyat edildi. Üç olguda 
flbromüsküler rezeksiyon ve miyektomi, I olguda yalnız 
flbromüsküler doku rezeksiyonu yapıldı. LVOT!çıkan aort 
oranı 0.64nın altında olan 2 olgu, birinde ikinci kez ame­
liyat yapılmasına rağmenJO ve 60 mmHs'Lık sol ventrikül 
çıkış yolu gradienti ile izlenmektedir. Izlenen 2 olguda 
yeni subvalvüler "ridge", l'inde de 15 mmHg'lık sistolik 
gradient belirlendi. 

VSD'siz de septal "malalignment" olabilir, taşıdığı po­
tam·iyel riskler nedeni ile ortadan kaldırılması zorun­
ludur. Buraya yapılacak cerrahi girişimin amacı türbiilan 
akımı ortadan kaldırarak yeni "ridge" ve aort yetersizliği 
oluşumunu engellemek ve iletim dokusuna zarar ver­
nıemek olmalıdır. 

Anahtar kelime/er: Subaortik stenoz, sol ventrikül çıkış 
yolu obstrüksiyonu, interventriküler septum, 
aort yetersizliği, ekokardiyografi 

Sol ventrikül çıkış yolunda darlık yapan nedenler 
sulvalvüler membranöz ve fibromüsküler darlık, hi­
pertrofik kardiyomyopati ve tümörlerdir (1)_ Bazen 
de izole VSD ve birlikte fibröz "ridgeleri" olan ol­
gularda fibröz "ridge"in <2-5) veya önemli derecede 
malalignment'ı olan malalignment VSD'lerin ma-
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lalignment durumları dikkate alınmaksızın (2) ka­
patılmalarından sonra da ortaya çıkabilir. 

Son zamanlarda VSD'si olmayan ve sol ventrikül 
çıkış yolunda obstrüksiyonlu veya obstrüksiyona 
neden olmayan malalignment septurulu olgular dik­
katimizi çekmiştir <6). Bu çalışmada bu olguların 
morfolojisi, klinik ve laboratuar bulguları ir­
delenmeye çalışıldı. 

HASTALAR ve YÖNTEM 

Mart 1992 ve Ekim I 993 tarihleri arasında VSD'siz pos­
teriyör septal malalignment'ı belirlenen 9 hasta çalışmaya 
dahil edildi. Bu hastaların 4'ünde izole septal ma­
lalignment varken ikisinde ek olarak aorta koarktasyonu, 
ikisinde valvüler pulmoner stenoz, 1 'inde ise korrekted 
transpozisyon mevcuttu. VSD'si bulunanlar ve VSD'si ka­
patıld ı ktan sonra septal malalignment'ı ve sol ventrikül 
çıkış yolu obstrüksiyonu ortaya çıkan hastalar çal ışmaya 
alınmadı. 

Ekokardiyografik inceleme Toshi ba 60A SSH eko­
kardiyografi ve 2.5, 3.75, 5.0 mHz'lik transduserler kul­
lanı larak yapıldı. Kayıtlar parasternal ve subkostal uzun ve 
kısa eksen, apikal iki ve dört boşl uk ve suprasternal pen­
cerelerden yapıldı. 

Septal malamignment parasternal ve subkostal uzun eksen 
pozisyonunda outlet (infundibular) septumun arkaya veya 
sol ventriküle doğru deviasyonu sonucu trabeküler sep­
tumla arasında bir açı bulunduracak şekilde birleşmesidir 
(Şeki l 1). Bu dizilim bozukluğunun septal hipertrofi ve sol 
ventrikül içi bantların çekmesinden kaynaklanmadığına 
apikal dört boşluk ve sol ventrikül apeksine kadar değişik 

pozisyon ve açılarla inceleme yapıl arak karar verildi. Sol 
ventrikül çıluş yolundaki gradient Doppler kürsörü juguler 
çentikten yapılan çalışmada aorta kapağı nın distaline ko­
nulmak sureti ile belirlendi. Sol ventrikül çıkış yolunun 
darlığı parasternal uzun eksen görünümünde sistolde sol 
ventrikül çıkış yolunun en dar olduğu anda ölçülüp çıkan 
aorta çapı ile karşılaştlrılarak değerlendiri ldi. 

Hastalardan 6'sına ekokardiyografi ile tanı konduktan 
sonra, l'ine de aorta koarktasyonu ameliyatı öncesinde ka­
teterizasyon çal ışması yapı ldı. Uzun eksen (600 sol ön 
oblik-30° kraniyal angulasyon) ve dört boşl uk (450 sol 
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Şekil ı. Scptal ıııalalignmcntlı lıa,ıanın parasıernal uzun eksen 
görlintlisli. Trabekliler ve outlet septum arasında açılanma iz­
lenmektedir. LV: sol ventrikiil. RV: sağ ventrikiil, LA : sol at­
riyum. An: anrta, M: mitral kapak. 

Şekil 2. Scpıal ımı lal igıııııeııtlı hastanın so l vcıııriklil anjiyogra­
fisi. Sol venıriklil çıkışındaki outlet ve trabekliler selptum ara­
sındaki dizil im bozukluğu izlenmektedir. Ao: aorta, LV: sol vcnt­
rikli l. .?ı : Her iki sept um arasındaki açılanmayı göstermektedir. 

oblik-300 kraniyal angulasyon) pozisyonlarında kontrası 
madde enjeksiyon ları yapıldı (Şekil 2). Sol ventrikülden 
aortaya geri çekiş yapılarak sol ventrikül ile aorta arasında 
gradient olup olmadığı araşLırıldı. Bir olguda ise re­
zeksiyon materyali patolojik olarak incelendi. 

BULGULAR 

Hastalarımızın 7'si erkek, 2'si kız olup başvurdukları 
zamanki yaşları 1 gün-1 5 yaş arasında (ort. 6 yaş), 

malalignment septuru tanısını aldıkları zamanki yaş­
ları 3-19 (ort. 8 yaş) arasında değişiyordu. Has-

talardan 3'ünün hiç yakınması yokken (olgu 2,4,6) 
diğerlerinde çarpıntı, göğüs ağrısı en sık yakınma­
lardı. Yalnız 1 hastamızda üfürüm yoktu (olgu 2). 
Olguların 5'inde sistolik ejeksiyon, 3'ünde pansis­
tolik üfürüm belirlenmişti . Beş olgunun EKG'si nor­
mal, 4'ünde sol ventrikül hiperirofisi (olgu 3,4,8,9) 

l'inde ST-T değişiklikleri (olgu 3) bulundu. Te­
lekardiyogramda 3 olguda kardiyomegali belirlendi 
(olgu 4,5,8). 

Ekokardiyografide hastaların 6'sında İVS kalınlığı 
vücut yüzeyine göre normal, 3'ünde ise kalındı (Thb­
lo 1). Dört-hastada subaortik gradient yokken, S' inde 
10-70 mmHg arasında, ortalama 39±24.4 mmHg 
gradient belirlendi. Dört olguda malalignment böl­
gesinde subvalvüler ridge saptandı. Olguların diğer 

ekokardiyografik bulgu ları Tablo l'de gösterilmiştir. 

Ekokardiyografik olarak gradient bulunan 5 has­

tadan 1 'i dışında kateterizasyon çalışmasında (Tablo 
2) sol ventrikül ile aort arasında 10-90 , ortalama 

46±45 mmHg gradient mevcuttu. Bir olguda ise ko­
artasyon geçilemediği iç in sol ventriküle girilemedi. 
Ekokardiyografide gradienti olmayan 4 olgudan 
2'sine kateter yapılarak bu bulgu desteklendi. İlk 

gruptan kateterde 10 mmHg gradient saptanan 2 
olgu izleme alını rken , diğer 3 olgudan 2'sinde fib­
romüsküler yapı rezeksiyon u ve miyektomi, 1 'ine ise 
yalnız subvalvüler fibromüsküler yapı rezeksiyonu 

yapıldı. Olguların 2'sinde ayrıca koarktasyon gi­
deri ldi. Fibromüsküler rezeksiyon ve ıniyektomi ya­
pılan olgulardan birisinde (olgu 1) ilk kez 65 mmHg, 
ikinci kez 60 mmHg'lık gradientler saptanarak iki 

kez rezeksiyon yapılmasına karşın son ameliyatın­
dan sonra 1.5 yılda 22 mmHg'dan başlayarak 70 
mmHg'aya çıkan, diğerinde (olgu 8) ise 104 mmHg 

gradientle yapılan tek rezeksiyondan sonra 3. ayda 
60 mmHg gradientle izlenmektedir (Tablo 3). 

Ekokardiyografide, sol ventrikül çıkış yolunda dar­
lığı belirlemek üzere ölçüt olarak sistolde sol vent­
rikül çıkışının en dar olduğu bölgenin, çıkan aortaya 
oranı kullanıldı. Burada elde edilen değerler ve sol 

ventrikül çıkış yolundaki kateter gradienti ile i lişkisi 

Tablo 4'de gösterilmiştir. 

Ekokardiyografide gradienti olmayan olgulardan bi­
rine şiddetli aort yetersizli ği nedeni ilc ameliyat ka­
ran verilmiş (olgu 5), 3'ü ise klinik olarak izlen-
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Tablo I. Scptal malalignmentlı hastaların diğer ekokardiyografi bulguları 

2 3 

Aorıik kapakla titreşim + 
Sepıum kalınlığı 1 vücut yüzeyi N N A* 
Aorlik gradient 70 30 
Aort yetersizliği + + 
Triküspid poşu 
Membran 1 ridge oluşumu + 
L VOT** 1 çıkan Ao < 0.70 + 

*A: artmlŞ, **LVOT: sol ventrikül ÇiklŞ yolu. 

Tablo 2. Septal malalignmentlı hastaların kateterizasyon bulguları 

Olgu no 2* 3** 4 -

LV apeks 180 100 
Aorıa 120/64 9ono 90(66 

80 82 73 
Ao gradienti 60 ? 10 
Aortıa yetersizlik Hafif Yok Yok 
Ek bulgu Yok AK c-TGA 
Po ş Yok Yok + 

4 s 

+ 
N N 
27 

+ 
+ 
+ 
+ 

s 

110 
ı 10/63 

82 
o 

Ağır 

Yok 
Yok 

6 

N 

7 

A 
lO 

+ 
+ + 

8 

+ 
A 
58 
+ 

+ + 

6 7 8 

130 110 220 
. 130/88 100/60 ı 16/63 

98 78 82 
o 10 104 

Yok Yok Hafif 
PS&+AVP&& PS AK 

+ + Yok 

9 

N 

9* 

*Kateterizasyon yaplinıad1 , ** Koarktasyon geçilmediği için gradient almmad1, *** Koarktasyomm distalinde aorta basmC/ &: PS: pul-
moner stenoz, &&: AVP: aort valv prolapsusu. 

Tablo 3. Se ptal nıalalignmentlı hastaların izlem sonuçları 

lt 

SEPT AL MALALiGNMENT .,. 
.,. 

E KODA GRADiENT BELIRLENEN 

lt 'ıl 

lt 

5"iNDE VAR .,. 
KATETER 

lt 'ıl 

'ıl 

'ıl 

4'0NDEYOK 

lt 'ıl 

KATETER 2'SINE EKO ILE IZLEM 2"SINOE 

'ıl 

'ıl 

GRADIENT YOK 

4ÜNDE GRADIENT 11NDE AK\Jnu lt 'ıl 

C 1Q-90 4l?t45 mmHgl .,. 
.,. 

3'0 AMELIYAT .,. 
.,. 

2'si POST-OP GR 

OLUŞ lU 

GECILEMEDI .,. 
.,. 

2"51 KLINIK 

izLEM .,. 
1 RIDGE OLUŞUMU 1 RIDGE OLUŞlU 

1 GAAOIENT Ol.USTU 

mektedir. Bu hastaların l'inde yeni subaortik ridge 
gelişimi (olgu 6), diğerinde (olgu 9) ise 15 
mmHg'lık sistolik gradient oluşumu dikkati çek­
miştir. Olgularımızın üçü (olgu 4,6,7) geçmiş yıl­
larda VSD şüphesi ile izienirken l'inde (olgu 6) eka­
kardiyegrafik kentrast çalışma ile VSD'den geçiş 
saptanmıştır. Her üçünde de daha sonra yapılan an­
jiyografik çalışmalarla ventriküler düzeylerde geçiş 
gözlenınemiş ve triküspid poşu belirlenmiştir. Tri-
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küspid poşu bunların 2'sinde (olgu 4,7) ekokardi­
yografik olarak da gösterilmiştir. 

TARTIŞMA 

VSD ile birlikte outlet septumun posteriyör ma­
lalignment'ı sıklıkla aorta koarktasyonu ve aort ke­
sintisi gibi anomalilerle birlikte bulunur <7-8). VSD' 
siz septal malalignment ayrı bir antitedir ve oluş me­
kanizması tartışılabilir. Bazılarının oluşumunda, tri­
küspid poşlarinın belidendiği üç olgumuzda olduğu 
gibi, triküspid poşu ile kapanan malalignment 
VSD'lerin rolü olabilir. Ancak diğer 6 olgumuzda 
ise ekokardiyografi ve kalp kateterizasyonu ile ben­
zer bir olay tanımlanamamıştır. 

Bunlarda diğer bir VSD kapanma mekanizması olan 
ve yenidoğan döneminde görülen küçük VSD'lerin 
spontan olarak kapanmasını sağlayan endotel pro­
liferasyonunun olup olamayacağı tartışmaya açıktır 
(9) . Tablo 2'den de görüldüğü gibi malaligninent 
VSD'lerde olduğu gibi septal malalignment da aort 
koarktasyonu ile birlikte olabilir (7-8). 

Yaptığımız araştırmalarda, bugüne kadar benzer şe­
kilde VSD'siz. posteriyör septal malalignment'ı oları 
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tablo 4. LYOT ve inen aort çapları ve oranları ile subaortik gradient ilişkisi 

Olgu no 2 3 4 5 6 7 8 9 

LYOT (mm) 12 18 18 ıs 12 19 14 9 17 
inen aort (mm) 20 24 25 21 16 21 20 16 20 
Oran 0.6 0.8 0.72 0.71 0.88 0.90 0.70 0.56 0.8 

5 
Subaortik gradient (mmHg) 60 30* 10 10 104 ** 

* Koartasyon geçilenıediğinden gradient saptanamad1, ekokardiyografi gradienti, **Kateterizasyon yaplinıacil, ekokardiyografiele gradient 
yok. · 

4 olgudan bahseden bir makale dışında malcaleye 
rastlanamamıştır <6l. 

IVS'nin neden olduğu yapısal değişiklik buradaki 
akımı değiştirerek türbülan akımına yolaçar. Ni­
tekim patolojik inceleme yapılan olgu 5'de bu böl­
gede miyokard dokusunun fibrotik olduğu ayrıca 

dens ve fibröz dokudan oluşan ayrı bir yapının bu­
rada yeraldığı görülmüştür. Bu hipertrafik ka­

lınlaşmadan tümü ile farklıdır. Diğer taraftan bu­
radaki türbülan akım ve artmış akım hızına bağlı 

olarak aort yetersizliği ortaya çıkabilir < 1 O- IS). 

Vries ve ark. ( IS) 57 subaortik membranlı hastada 

başlangıçta %32, 4 yıllık izlem sonunda ise %54 

oranında aorta yetersizliği belirlediler ve bunun su­
baortik gradientle ilişkili olduğunu ortaya koydular. 
Bizim olgularıınızdan 4'ünde aort yetersizliği be­
lirlendi. Ancak subaortik gradientle aort yetersiz-liği 
arasında belirgin bir ilişki saptanaınadı. L VOT /çıkan 
aort oranı oldukça duyarlı bulunmuştur. Bu oran 
0.90 ve altında ise gradient saptanmıştır. 

Zielinsky ve ark. <16l ınalalignınent VSD ile su­

baortik membran oluşumu arasında ilişki olduğunu 
göstermiştir. Bizim 29 yeni tanı alınış ameliyat edil­
memiş malalignment VS D' li hastamızın %41 'inde 

ridge belirlenirken, sol ventıikül çıkış yolu obs­
trüksiyonu olguların %17.4'ünde belirlendi <

17l. Ben­
zer şekilde ilişki septal malalignment olgularında da 
belirlenmiştir. Membran oluşumu septuru de­
viasyonunun oluşturduğu türbülan aleıma bağlıdır. 

Bu aleıma bağlı olarak ınalalignment septumun 
ucunda ridge adını verdiğimiz çıkıntı oluşmaktadır. 
Bizim olgu larımızdan ikisinde başlangıçta be­
lirlenmeyen ridge izlernde ortaya çıkmıştır. Gewillig 
ve ark.'nın <6) olgularında ridge oluşumu bil­
dirilmiştir. 

Septal malalignment'ın önemi cerrahi olarak dü­
zeltilmesindeki sorunlardan kaynaklanmaktadır. 

Septal malalignment düzeltilıneden yapılan memb­

ran rezeksiyonu ve miyektomi subaortik gradientin 
devam etmesine yol açmaktadır. Gevillig ve ark. <6l 

subvalvüler obstrüksiyonun kaldırılmasının buradaki 
akım şeklini değiştirmediğini söylemektedirler. 
Onun için yapılacak cerrahi işlemin amacı buradaki 
türbülan akım tarzını değiştirmektedir. Bizim ol­

gularımızdan ikisinde, birinde iki kez olmak üzere 
yapılan ameliyatlara rağmen 70 ve 60 mmHg'lık sis­
tolik gradientler devam etmektedir. İletim dokusuna 
yakınlığı nedeni ile ınalalignment'ın ortadan kal­
dırılması oldukça büyük sorun oluşturmaktadır. 

Semptom olmadıkça malalignment'ın yerinde bı­

rakılması da çözüm olmamaktadır. Çünkü ol­
gularımızdan 2'sinde yeni subaortik ridge oluşumu 
gözlenmiştir. Bunun oluşturacağı gradient ve ka­
pağın yakınında oluşan türbülan akım aort ye­
tersizliğine yol açabilecektir. lo w ara ve ark. ( 18l 

LV OT/çıkan aort oranının 0.6'nın altında olduğu ol­
gularda ek olarak miyektomi yapılmasını öner­
mektedir. Bize göre de oranının 0.7 ve altında ol­
duğu olgularda septal malalignment'ın ortadan 
kaldırılması iyi bir sol ventrikül çıkış yolu elde edil­
mesi için zorunludur. LV OT/çıkan aort oranları 0.6 
ve altında olan 2 olgumuzda, septal malalignment 
düzel tilemediği için gradient devam etmektedir. 

Sonuç olarak VSD'siz de septal malalignment ola­
bilir, taşıdığı potansiyel riskler nedeni ile ortadan 
kaldırmak zorunludur. Buraya yapılacak cerrahi gi­
rişimin amacı da türbülan akımı ortadan kaldırarak 
yeni ridge ve aort yetersizliği oluşumunu en­
gellemek ve iletim dokusuna zarar vermemek ol­
malıdır. 
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