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ÖZET 

1992 - 1995 yıllan arasında, Ankara Üniversitesi Pediat­
rik Kardiyoloji Bölümünde 22 hastaya ekokardiyografik 
çalışma ile AV kanal defekti tanısı konuldu. Yaşlan 3 gün 
ile 13 yaş arasında değişen hastalarda erkekikız oranı 1,2 
idi. Koromoıom analizi ile 13 hastaya Down sendromu 
tanısı konuldu. Total 22 hastanın % 50'si inkomplet, % 
50'si kornp/et defekt olarak sınıflandmldı. Kornp/et kanal 
defektli ll hastanın, JO'u Rastelli A, 1 'i ise Rastelli B ola­
rak sınif/andmldı. Down sendromlu olgularda en sık gö­
rülen tezyon kampfet kanal defekti idi(% 90,9). 6 hastaya 
palyatif veya korrektif cerrahi uygulandı. 

Sonuç olarak, iki-boyutlu ekokardiyografi AV kanal de­
fektlerinin tanısında çok güvenilir bir yöntemdir. Kordal 
tutunmalar ve kapak morfolojisinin değerlendirilmesi bu 
defekterin sınıflandm/ması için gereklidir. 

Analı/ar kelime/er: AV kanal defekti, Down sendromu, 
ekokardiyografi 

Atriyoventriküler (AV) kanal defektieri genellikle 

atriyoventriküler septuru ve AV kapak anomalileri­

nin birlikte görülebildiği konjenital malformasyon­

lardır (1 ,2,3). Tüm konjenital kalp hastalıkları ara­

sında canlı doğan bebeklerde sıklığı % 4-5 iken, fe­

ta! ekokardiyografi ile yapılan çalışmalarda bu oran 

% 17'e yükselmiştir (1 ,2,4) Dow n Sendromlu olgu­

larda özell ikle komplet AV kanal bu defektierin sık 

görüldüğü bildirilmektedir (1 ,3,4,5). Farklı morfolo­

jik tipleri olan bu lezyonun sınıflandırılmasında iki­

boyutlu ekokardiyografi çok yararlı non-invazif bir 

yöntemdir (6,7,8,9). 

Bu çalışmada amacımız, AV kanal defekti tanısı ko­

nulan 22 olguda, iki boyutlu ekokardiyografi ile ka­

pak morfolojisini belirlemek ve Down sendromlu ol­

gularda komplet kanal defektierinin sıklığını vurgu­
lamaktır. 
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MA TERYEL ve METOD 

Ankara Üniversitesi Tıp Fakültesi, Pediatrik Kardiyoloji 
Bilim Dalında, AV kanal defekti tanıs ı alan 22 olgu değer­
lendirildi. Hastalara iyi bir anamnez ve fizik inceleme ya­
nısıra elektrokardiyogram ve telekardiyografik inceleme 
ve Down Sendromu düşünülen hastalara kromozon analizi 
yapıldı. Olgularda kesin tanı ekokardiyografi!( değerlen­
dirme sonucu konuldu. 

Ekokardiyografik çalışma Toschiba SSH 140-A cihazı ile, 
iki-boyutlu, devamlı ve renkli Doppler ve 5 MHz ve 3.75 
MHz transduserler kullanılarak yapıldı. Parasternal uzun 
ve kısa eksen, apikal dört boşluk, subkostal kısa eksen ve 
dört boşluk, sagittal ve koronal ekokardiyografik pozis­
yonlar kullanıldı. AV kanal defektieri komplet ve inkomp­
let olmak üzere iki grupta incelendi. İnkomplet defektler 
ayrıca parsiyel veya transditional olarak.ikiye ayrıldı. Mit­
ral yanğı ve primum tip atriyal septal defekti (ASD) bulu­
nan olgular parsiyel kanal defekti olarak adlandırıldılar. 

Primum ASD + kanal tipi ventriküler septal defekt (VSD) 
ile birlikte iki ayrı veya çift arifisli tek AV kapağı olaıilar 
transditional defekt kabul edildi. Komplet kanal defektieri 
ise primum ASD + kanal tipi VSD ile birlikte tek arifisli 
tek AV kapağı olan olgulan kapsamakla idi. Komplet ka­
nal defektieri ayrıca Rastelli klasifikasyonuna göre sınıf­
landırıldılar: 

Rastelli A: Anterior köprü yapıcı yaprakcık (ABL) korda 
ile septuma tutulur. 

Rastelli B: ABL septumun sağ tarafındaki papiller adaleye 
korda ile tutulur. 

Rastelli C: ABL sağ ventrikül içindeki anterior papiller 
adaleye uzanır. 

12 hastada ekokardiyografik çalışmaya ek olarak. pulmo­
ner arter basıncının ve AV kapak yetersizliği nin değerlen­
dirilmesi amacıyla kalp kateterizasyonu ve anj iyokardi­
yografi yapıldı. Parsiyel ve komplet kanal defektli 6 olgu­
ya cerrahi tedavi uygulandı. 

BULGULAR 

Hastaların yaşları 3 gün ile 13 yaş arasında değiş­

mekte idi (Ortalama yaş: 18±35,5 ay). Olguların 

14'ü bir yaşından küçük olup, 7 hasta yenidoğan dö­

neminde tanı aldılar. Hastaların 12'si erkek, lO'u kız­

dı (erkek/kız=1,2). Kromozon analizi sonucu 13 has­

taya Down sendromu tanısı konuldu (% 59). Hasta-
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ların telekardiyografik incelemesinde, kardiyetorasik 
oran 0,56 -0.70 arasında olup, pulmoner vaskülarite­
nin arttığı gözlendi. Elektrokardiyografik değerlen­
dirmede, 17 olguda sol aks vardı diğerlerinde ise 
elektriksel eksen saptanamadı. Hastaların dördünde 
sağ ventriküler, diğerlerinde ise biventrikliler hi­
pertrofi mevcuttu. 

PR mesafesi 0.12-0.20 sn arasında değişmekte idi. 
Ekokardiyografik çalışma ile hastalara kesin tanı ko­
nularak, defekt sınıflandırıldı ve ek kardiyak lezyon­
lar belirlendi. (Tablo 1). 

Tablo 1. Atriyoventriküler kanal defektli hastaların iki-bo­
yutlu ekokardiyogra fi ile sınınandırılması 

I • İNKOMPLET (ll olgu) 

A - Parsiyel (5) 

B · Transdiıional (6) 

a) Normal AV kapağı olan olgular (4) 

b) Anormal AV kapağı olan olgular (2) 

2 - KOMPLET (ll olgu) 

Parsiyel kanal defektli hastalarımızdan birine ait 
ekokardiyogramda, geniş primuro ASD subkostal 

pozisyonda görülmektedir. (Şekil 1) Parsiyel kanal 
defekti olan hastaların tümünde mitral yarığı görüldü 
ve renkli Doppler ile mitral yetmezliği saptandı. Bu 
grupta yalnız bir hastaya Down sendromu tanısı ko­
nuldu. Primuro ASD + kanal tipi VSD'si olan ve 
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Şekil I. İki - boyut lu ekokardiyogram. Subkostal dön boşluk po­
zisyonu. Geniş primum ASO görülmektedir. 
RA: sağ atriyum, LA: sol atriyum, T V: Triküspid kapak, MV: 
mitral kapak, RV: sağ ventrikül, LV: sol ventrikül 
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Şekil 2. İki - boyutlu ekokardiyogram. Apikal dön-boşluk pozis­
yonu. Geniş primum ASO(-) ve kanal tipi VSO ve ABL'nin kor­
da ile septuma tutulduğu görülmektedir. (1) 
RA: sağ atriyum, LA: sol atriyum, RV: sağ ventrikül LV: sol 
venırikül 

transditional kanal defekti tanısı alan 6 hastadan dör­
dünde iki ayrı AV kapağı bulunduğu saptandı (Şekil 
2). Bu grupta yer alan diğer iki hastada ise çift arifis­
li tek AV kapak bu lunduğu subkostal modifiye kı sa 

eksen pozisyonunda gösterildi (şekil 3). Transdili o­

nal kanal defektli olguların dördünde mitral yetersiz­
liği görüldü ve bu grupta iki hastaya Down sendro­
mu tanısı konuldu. ll hastada komplet kanal defekti 
tanısı vardı. Hastaların tümünde tek AV kapağın tek 
orifisli olduğu subkostal kısa eksen ve koronal po-

Şekil 3. İki-boyut lu ekokardiyogram. Subkostal modifi ye kısa ek­
sen pozisyonu. Çift arifisli tek AV kapak ( t) ve orifislerin eşit 
olarak her iki ventriküle dağılım ı gözlenmektedir. 
RV: sağ ventrikül, LV: sol ventrikül 
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Şekil 4. İki-boyutlu ekokardiyogram. Subkostal 5 boşluk pozisyo­
nu. LV ç ıkış yolunun uzun ve dar olduğu "Gooseneck deformite­
si" görülmektedir. 
AV: aort kapağı, LV: sol ventrikül 

zisyonda değerlendirildi. Olguların beşinde belirgin 
sol AV kapak yetersizliği renkli Doppler ekokardi­
yografi ile gösterildi (% 42). Hastaların tümünde 
"Goosneck" deformitesi olduğu izlendi (Şekil 4). 
Komplet kanal defektli grubun çoğunluğunu Down 
Sendromlu olgular oluşturmakta idi (% 90.9). 

22 olgunun beşinde ek kardiyak Jezyon saptandı (% 
22). Hastaların üçünde sekundum ASD, birinde tek 
atriyum, diğerinde ise muskuler VSD mevcuttu. 

12 hastaya kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyog­
rafi yapıldı. Pulmoner arter basınçları 25/13 (1 2) -

88/35 (65) mmHg arasında değişiyordu. İki olgu dı­
şında Qp/Qs oranı ikiden büyüktü. Olguların tümün­
de "gooseneck" deformitesi, 9'unda mitral yetersizli­

ği saptandı. 

Kalp yetersizliği bulguları olan 18 hastaya antikon­
jestif tedavi başlandı. Parsiyel kanal defekti tanısı 

alan ve 3.5 yaşından büyük olan 4 hastamızda pri­
mum ASD yama ile kapatıldı ve mitral yarık onarıl­
dı. Inkomplet defekti olan iki hastada ASD ve VSD 
yama ile kapatıldı ve mitral kleft onarıldı. Postopera­
tiC kamplikasyon ve residüel defekt gözlenmedi. 
Komplet kanal defekti olan ve pulmoner banding ya­

pılan iki olgudan biri erken postoperatiC dönemde 
kaybedildi. Komplet kanal defektli üç hasta total dü­
zeltme için başka merkeziere gönderildi. Down 
sendromlu 4 hastanın ailesi kateter çalışması ve ope­
rasyonu kabul etmediler. Medikal tedavi ile izlenen 

Şekil S. İki-boyutlu ekokardiyogram. Subkostal dört - boşluk po­
zisyonu (anterior angulasyon). Geniş primum ASO, geniş kanal 
tipi VSD ve tek AV kapağı olan bu olguda, ABL'nin kordaile RV 
papiller adalesi ne tutu lduğu görülmektedir. 
RA: sağ atriyum, LA: sol atriyum 
ABL: anteri or köprü yapıc ı yaprakçık 

9 hastadan Down sendromlu üç olgu sepsis nedeniy­
le kaybedildi. 

TARTIŞMA 

AV kanal defektieri ilk kez 1936 yılında Abbott ta­
rafından tanımlanmıştır (10). Bu defektler için atriyo­
ventriküler septal defekt, endokardiyal yastık defek­
ti, persistan atriyoventriküler ostium ve kanalis atri­
yoventrikularis kommunis isimleri de kullanılmakta­
dır (1,20,11), AV kanal defektli olguların doğal seyri, 

septal defektin yerine, büyüklüğüne ve kapak morfo­
lojisine göre değişmekted i r (1,2,3). AV kapak yeter­

sizliğ i hafif olan parsiyel kanal defektli olgular 
asemptomatik iken, komplet defektierde erken yaş­

larda sık akciğer enfeksiyonu ve konjestif kalp yeter­
sizliği semptomları gözlenir (1,2). Bu nedenle klinik 

seyir ve prognozun belirlenmesi için, kanal defektie­
rinin sınıfl andırılması gerekir (7,8). Çeşitli malfor­
masyonları içeren AV kanal defektierinde farklı sı ­

nıflandırılmalar kullanılmaktadır (1 ,2,7,9). Biz çalış­

mamızda Vick III ve Titus'un sınıflamasını esas ala­
rak, tek AV orifisi olan olguları komplet, diğerlerini 

ise inkompet olarak iki grupta değerlendirdik (3)_ 

Ekokardiyografi AV kanal defektierinin tanısında 
çok değerli bir metoddur (7,8,9). Ekokardiyografi k in­
celemede primum ASD ve/veya kanal tipi VSD'nin 
varlı~ı ve şantın genişliği değerlendirilmel idir. Ge-
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nellikle bu defektierde sol AK kapağın ön yaprakçı­

ğında yarık görülmektedir. İniet/outlet mesafenin 
birden küçük olması ve 2 ayrı AV kapağı bulunan­

larda, kapak seviyelerinin eşit ve normale göre apek­
se yakın yerleşimleri dikkatle incelenmelidir (1,3,7). 

Bu defektierde sol ventrikül çıkış yolunun iki AV 

kapak arasına yerleşmemesi sonucu, dar ve uzun 
oluşuna "Goosneck" deformitesi denilir (1,2). Bu de­

formite parasternal uzun eksen ve subkostal dört 
boşluk pozisyonunda anterior angulasyonla değer­

lendirilir (7,8,9). Kanal defektierinin sınıflandınlabil­

mesi için en önemli kriter, kapak ve orifis sayısının 

belirlenmesi ve korda ile tutulum yerlerinin gösteril­
mesidir (7,8,9). Kapak orifislerinin sayısının saptan­

ması için, subkostal koronal ile sagittal arasında an­

terior angulasyon yapılmalıdır m. Ayrıca devamlı ve 

renkli Doppler ekokardiyografi ile AV kapak yeter­

sizliğinin derecesi ve sağ veya sol ventrikül çıkış yo­
lu obstrüksiyonları değerlendirilmelidir (7,9). 

AV kanal defektierinin en sık görülen tipi parsiyel 

olanlardır. Çalışmamızda primum ASD ve mitral ön 
kapakta yarığın gösterilmesi ile 5 hastaya parsiyel 

kanal defekt tanısı konuldu. Bu grupta yer alan şantı 

küçük ve kardiyomegalisi olmayan bir hasta dışında 

diğerleri ameliyat edildi ve postoperalif kamplikas­

yon gözlenmedi. Literatürde de kardiyomegalisi bu­
lunmayan, AV kapak yetersizliği hafif ve Qp/Qs 

oranı ikiden küçük olan parsiyel kanal defektierinde 

ameliyat önerilmemektedir (1,2,3). 

Transditional defekti olan 6 hastamızdan ikisinde 2 

ayrı, dördünde ise çift arifısli tek AV kapağın bulun­

duğu saptandı. Özellikle çift arifisli tek AV kapağı 
olan olgular komplet kanal defektierine benzerlik 
göstermektedir (6,7). Çalışmamızda ayrıcı tanı için, 

transduserin subkostal koronal ile sagittal pozisyon 

arasında tutulması ve anterior angulasyonu ile orifis 
sayısını belirlemenin mümkün olacağını gözledik. 

İnkomplet defektler içinde izole kanal tipi VSD çok 
nadirdir (1.3). Bizim serimizde izole VSD'li olgu ile 

karşılaşılmadı. 

AV kanal defektierinin % 20'si komplet kanal de­

fektli olgulardır. 22 hastamızın % 50'sinde komplet 

tip defekt görülmesi, Down sendromlu hasta sayısı­
nın fazlalığı ile açıklanabilir. Tek AV kapağı ve tek 

arifisi olan bu malformasyonda anterior köprü kuran 
yaprakçığın bağlantı yerlerine göre sınıflama yapıl­
malıdır (12,13,14). Rastelli A sınıflamasına uyan 10 
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olgumuzda kanal defekti i ll hastanın beşinde AV 

kapak yetersizliği, üçünde hafif sol ventrikül çıkış 
yolu obstrüksiyonu saptandı. Olgularımızda sağ ve­

ya sol ventrikül hipoplazisi gözlenmedi. Komplet tip 

defektierde pulmoner vasküler hastalığın önlenmesi 

için, bir yaşından önce palyatif veya korrektif cerra­

hi uygulanmaktadır. Hanley ve arkadaşları (15) 301 
AV kanal defektli hastalarının 20 yıllık cerrahi so­

nuçlarını bildirmişlerdir. Bu çalışmada cerrahi için 
risk faktörleri; ameliyat yaşının çok küçük olması, 

çift arifısli mitral kapak ve postoperalif ciddi AV ka­

pak yetersizliği olarak belirtilmiştir (15). 

Down sendromlu olguların yaklaşık % 40'ında kon­

jenital kalp hastalıkları görülmektedir (1,5,16) . Bu 

sendromda en sık rastlanan malformasyon kampJet 
kanal defektieridir (2,5, ı 7). 
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