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ÖZET 
Aortikopulmoner pencere (aortikopulmoner septum defek­
ti) ender görülen konjenital kalp hastalıklarından biridir. 
Assendan aorta ile pulmoner arter arasında değişik dü­
zeydeki ilişki ile karakterizedir. Patent duktus arteriozusa 
benzeyen fizyopatolojisi nedeniyle erken yaşta pulmoner 
vasküler hastalığa yol açmakta; tam konulmasındaki ge­
cikmeler cerrahi tedavi şansının yitirilmesine neden ol­
maktadır. Bu yazıda 10 yaşında iken aortikopulmoner 
pencere (APP) tanısı alan iki olgu sunulmaktadır. Olgu­
lardan biri E isenmenger sendromu tanısı alması nedeniy­
le tedavi şansını yitirmiş; diğer olgu ise ilerlemiş yaşına 
karşm pulmoner vasküler obstrüktif hastalık gelişmediği 
için cerrahi tedavi ile patolojisi düzeltilebilmiştir. 

Anahtar Kelime/er: Aortikopulmoner pencere, 
Ei senmenger sendromu, konjenital kalp hastalığı 

Aortikopuimoner pencere (APP) ender görülen do­

ğumsal kalp hastalıklarından (DKH) biridir (1). Aor­

tikopulmoner ve turunkal septumun gelişmesinde ya 

da birleşmelerinde oluşan bozukluklar aortikopul­

moner pencere anomalisinin gelişmesine neden ol­

maktadır (2). APP erken yaşta pulmoner vasküler 

obstrüktif hastalığa yol açmaktadır. Bu nedenle er­

ken tanı konuimalı ve tanı konulduğunda da cerrahi 

tedavi uygulanmalıdır. Ancak APP patent duktus ar­

teriozus (PDA) ve ventriküler septal defekt (VSD) 

gibi soldan sağa şantlı diğer DKH ile kolaylıkla karı­

şabilmekte, tanıdaki gecikmeler yada yanlış konan 

tanılar tedavi şansının yitirilmesine neden olmakta­

dır. 

Bu yazıda okul çağında tanı alan, ancak klinik gidiş­

leri ve tedavileri farklı olan AAP'li iki olgu sunul­

maktadır. 

OLGUSUNUMU 

Olgu 1 

Kalbinde ses duyulması nedeniyle Pediatrik Kardiyoloji 
Bilim Dalına sevk edilen ve yakınması olmayan on yaşın­
daki kız hastanın fizik incelemelerinde; nabız 84/dk., solu-
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num 20/dk., kan basıncı I 10/60 mmHg, vücut ağırlığı 21 
kg (<3 persentil), boy 122 cm (<3 persentil) ölçüldü; pa­
rasternal tril, ikinci kalp sesinin şeddetinde artma. mezo­
kardiak odakta 4/6 derece pansistolik üfürüm ve mezokar­
diak odakla pulmoner odak arasında sola klavikula altına 
yayılan devamlı üfürüm saptandı. Diğer sistem inceleme­
lerinde patolojik bulgu sapıanmayan hastanın labotaruvar 
incelemelerinde: EKG'de sol ventrikül hipertrofisi ve VS 
ve V6'da ST'de yaylanma, telekardiyogramda sol ventrikül 
hipertrofisi, bronkovasküler görünümde artma ve pulmo­
ner konusta belirginleşme görüldü. 

Ekokardiyografide (General Electric RT 6800 aygıt ve 3.5 
MHz ve SMHz prob) parasternal uzun eksende subaortik 
outlet tip perimembranöz ventriküler septal defekt, 
parasternal kısa eksende aort duvarında sol koroner arter 
çıkışının üzerinde sağ pulmoner arter komşuluğunda 
defekt olduğu (Şekil 1 ), juguler çentik görüntülernesinde 
çıkan aortadan pulmoner artere doğru koroner arter 
çıkışlarının üstünden "color mapping" ile geçiş olduğu 
görüldü. (Şekil 2) Doppler incelemelerinde pulmoner 
arter içinde devamlı akım, aortada sinüs Valsalva düze­
yinde geri akım örnekleri alındı. Kalp kateterizasyon bul­
guları Tablo !'de, sineanjiyokardiyogramı Şekil 3'te göste­
rilen hasta VSD, APP tip 2 ve pulmoner hipertansiyon ta­
mları aldı. Cerrahi tedavi uygulanan hastanın; VDS'si ya­
ma ile kapatıldı, aorta ile sağ pulmoner arter arasındaki de­
fekt çift ligasyon ve transfiksiyon teknikleri ile tamir edil­
di. 

Olgu 2: 

Doğumundan beri nefes almada zorluk ve çarpıntı yakın­
maları olan 12 yaşındaki kız hastanın fizik incelemelerin­
de: Nabız I 28/dk, solunum 38/dk, kan basıncı 1 I 0/70 
mmHg, vücut ağırlığı 20 kg (<persentil), boy 128 cm (<3 
persentil) ölçüldü. Apeks atımiarı 6. interkostal aralıkta ve 
el kaldırıcı nitelikte olup, ikinci kalp sesi tek ve sertti, ster­
nuro sol kenan boyunca 3/6 derece pansistolik üfürüm 
saptandı. Diğer sistem incelemelerinde patolojik bulgu 
sapıanmayan hastanın laboratuvar incelemelerinde 
EKG'de sağ ventrikül diastolik yüklenmesi ve VS, V6'da 
ST'de yaylanma, telekardiyogramda sağ ventrikül hipetro­
fısi ve pulmoner konusta belirginleşme, ekokardiyografıde 
(General Electric RT 6800 aygıt ve 3.S MHz ve S MHz 
prob) çıkanaorta ile ana pulmoner arter arasında defekt ve 
"color mapping" ile geçiş görüldü. Doppler incelemelerin­
de çıkan aortada geri akım örneği alındı, pulmoner arter 
içinde sistolik akım hızı artmıştı, ancak devamlı akım ör­
neği yoktu. Kalp kateterizasyon bulguları Tablo i 'de, sine­
anjiyokardiyogramı Şekil 4'te gösterilen hasta APP tip 1 
ve Eisenmenger sendromu tanıları aldı ve inoperabl kabul 
edildi. Dij ital, diüretik ve salisilik asit tedavileri verilen 
hasta izleornek üzere taburcu edildi. 
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TARTIŞMA 

APP, doğumsal kalp hastalıkları (DKH) arasında en­
der görülenlerden biridir. Kutsche ve ark. 6522 
DKH'lı çocuğun 13'ünde (% 0.2), otopsi yaptıkları 
DKH'lı 974 olgunun 6'sında (%0.6) APP saptamış­

lardır (2). Fyler Boston Çocuk Hastanesinde 19 yılda 
15 APP (%0.13) tanısı konduğunu bildirmektedir C3>. 
Kliniğimizde de Haziran 1987 - Haziran 1997 yılları 
arasında kalp kateterizasyonu uygulanan 967 olgu­
nun ikisinde (% 0.2) APP saptanmıştır. 

AAP'in üç tipi tanımlanmıştır (2): Tip 1: Defekt se­
milunar kapaklarta pulmoner bifurkasyon arasında 
yer alır; genellikle dairesel şekilde, ufak yada orta 
boydadır. Aortikopulmoner ve turunkal septumun 
birleşmemesinden kaynaklandığı düşünülmektedir. 

Tip 2: Defekt distal yerleşimlidir; aortanın sol lateral 
duvarı ile geneBikle sağ pulmoner arter arasında yer 
alır. Aortikopulmoner ve turunkal septumun "mala­
lignmentının" neden olduğu düşünülmektedir. 

Tip 3: Aortikopulmoner septumun gelişmemesinden 
kaynaklanan geniş bir defekttir. 

Birinci olgumuzun defekti aortanın sol lateral duvarı 
ile sağ pulmoner arter arasındadır ve semisirküler 
yapı göstermektedir; tip 2 olarak kabul edilmiştir. 
İkinci olgumuzun defekti ise çıkan aortayla ana pul­
moner arasında yuvarlak bir defekttir; tip 1 olarak 
kabul edilmiştir. 

APP PDA'ya benzeyen patofizyolojisi nedeniyle ya-

Şekil 1. Olgu 1 'in parasıemal kısa eksen ekokardiyogramı 
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şamın ilk aylarında konjestif kalp yetmezliğine yol 
açmakta ve bir yaşın sonlarına doğru pulmoner hi­
pertansiyon ve pulmoner vasküler obstrüktif hastalık 
gelişmektedir (4). İkinci olgumuz literatürde tarifle­
nen klinik gidişle uyum göstermektedir; doğduğun­
dan kısa süre sonra kalp yetmezliği bulguları geliş­
miş ve tanı konulduğunda pulmoner vasküler obs­
trüktif hastalık geliştiği; pulmoner hipertansiyonu 
operasyon sınırlarını aştığı için cerrahi tedavi olana­
ğı kalmamıştır. Birinci olgumuz ise 1 O yaşına kadar 
asemptomatik kalmış ve rasiantısal olarak tanı ala­
rak, cerrahi tedavi sonucunda sağlığına kavuşmuştur. 
Birinci hastamızın klinik gidişi literatürde tanıml a­

nan olgulara uymamakta, klasik bilgilerimizle bağ­
daşmamaktadır. Taradığımız yayınlar arasında bizim 
olgumuza benzerlik gösteren bir olgu bulunmakta­
dır; asemptomatik olup, kalbinde ses duyulması ne­
deniyle hastaneye başvuran 45 yaşındaki olgu kalp 
kateterizasyonu sonucunda APP Tip 1 ve aort yet­
mezliği tanıları almış ve pulmoner arter basıncı da 
(20/11 mmHg) normal sınırl ar içinde bulunmuştur 
(5). APP cerrahi olarak tedavi edilebilen bir DKH'dır. 

Ancak pulmoner hipertansiyon gelişme hı zı erken ve 
riski çok yüksek olduğundan erken tanı yaşam kurta­
rıcı olmaktadır. Bu nedenle tanı konulduğunda has­
tanın yaşına bakılmaksızın cerrahi tedavi uygulan­
ması önerilmektedir. Matsuhi ve ark. (6) APP'li 8 
günlük bir bebeği başarıyla ameliyat ettiklerini bil­
dirmişlerdir. 

Şekil 2. Olgu 1 'in jugular çenıikıen alınan ekokardiyogranıı 
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Tablo 1. Kalp kateterizasyon bulguları 

Ölçümler Olgu 1 Olgu ı• 

Basınçlar (mmHg) 
Aorta 103/54-73 112/58-83 
Pulmoner arter 44/18-33 110/62-84 

Oksijen saturasyonları (%) 
Aorta 100 96 
Pulmoner arter 85 89 
Sağ ventrikül 77 70 
Sağ atrium 68 70 

Akımlar (L/dk/m2) 
Sistemik akım (Qs) 2.472 2.54 
Pulmoner akım (Qp) 4.857 6.96 
Efektif Qp 0.0 2.25 
Qp/Qs 2 2.5 

Şantlar (Ll dk/m 2) 
Soldan sağa 2.385 4.71 
Sağdan sola 0.0 0.29 

Direnç (Üfm2) 
Pulmoner direnç (Rp) 7 lO 
Sistemik direnç (Rs) 26.0 29.0 
Rp/Rs 0.27 0.35 

* Oksijen veriminden sonra de.~erlerde değişme olmamıştır. 

APP'ye %50 oranında diğer kardiyovasküler sistem 
anomalileri eşl ik edebilir. Bir nolu olgumuzda VSD 
saptanmıştır, iki nolu olgumuzda ise APP'ye eşlik 
eden ek patoloji bulunmamaktadır. VSD ile APP bir­
likteliği sık görülmemektedir (4,7)_ APP'in oluşumu 
sırasında, turunkal infindibuler septumun deviasyo­
nu VS D' e yol açmakta; septumun sağanterior devias­
yon u Fallot tetralojisine, sol-posterior deviasyonu 
ise izole VSD'ye neden olmaktadır. Tandon ve 
ark.'nın bildirdiği APP ve VSD'lı üç hastanın ikisin­
de Fallot tetralojisi bulunmaktadır (8). Neufeld ve 

ark. 66 APP'li hastada 8 PDA (%8) tanımlamışlardır 
(4). Ku tse he ve ark. 1987 yılına kadar yayın lanmış 

olan ve eşlik eden anomaliler hakkında bilgi verilen 
207 olguda birinci sırada "interrupted aortic arch" 
(İAA) tipA yada ağır aort koarktasyon bulunduğunu, 

bu tanıları sırasıyla Fallot tetralojisi ( 13 o lgu, % 6), 
koroner arter çıkış anomalisi (pulmoner arter çıkışlı) 
(ll olgu, % 5) ve 8 hastada (%9) sağ arkus aortanın 
(7'si Fallot tetralojili) izlediğini bildirmektedirler. 
Aynı yazarlar onüç hastayı kapsayan kendi serilerin­
de ise İAA tipA'yı %4, anormal çıkışlı koroner arter 
anomalisi: pulmoner arter çıkışlı %0.2 oranında sap­
tamışlardır (2) . İAA tipA APP'ye sıklıkla eşlik eden 
bir anomalidir. İAA anomalisinin diğer bir tipi: tipB 
DiGeorge Sendromunda görülmekte, turunkus arteri­
ozus anomalisi de bu sendromda görülen kardiyo­
vasküler sistem patolojileri arasında yer almaktadır. 
Gerek APP ve turunkus arteriozus, gerek İAA tipA 

Vs 
d 

Şekil 3. Olgu !'in ön arka pozisyondaki sineanjiokardiyografisi . 
Çıkan aortadan sağ pulmoner artere doğru kontrası madde geçişi 
görülmektedir. 

Şekil 4. Olgu 2'in hepatoklaviküler pozisyondaki sineanj iokardı ­
yografisi. Kaleterin çıkan aorıa ile ana pulmoner arter arasındaki 
geniş defekııe yerleştiği, aorıa ile pulmoner arıerin kontrası mad­
de ile dolduğu görülmektedir. 

ve B anomalileri aorta, dallan ve pulmoner arteri il­
gilendiren ve ender görülen anomal ilerdir (9)_ Buna 

karşın DiGeorge sendromunda, APP ve APP'ye eşlik 
eden anomalilerin birinci s ırasında olan TAA tipA 
anomalisi görülmemektedir. Aorta ve dallarını tutan 
bu ender patolojilerin birlikte görülmemeleri etyopa­
togenezlerinin farklı olduğunu düşündürmektedir 

(10). 
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APP; PDA, VSD ve turunkus arteriozus gibi soldan 
sağa şanılı doğumsal kalp hastalıklan ile kolaylıkla 

karışmakta ve tanı genellikle kalp kateterizasyonu 
ile konulmaktadır. Son yıllarda ekokardiyografik in­
celemelerde ayrıntılı Doppler(1 1) ve "color map­
ping"(12) çalışmalan ile nonvaziv olarak tanı konula­
bilmektedir. Semiluner kapaklann varlığı, aortik geri 
akımın yeri ve "color mapping" ile aorta ve pulmo­
ner arter arasındaki geçişin belirlenmesi ile ayıncı 
tanı yapılabilmektedir. Sreenam ve Walsh 15 günlük 
bir yenidoğana APP, IAA tipB, assendan aortadan 
çıkan sağ pulmoner arter tanılarını ekokardiyografi 
ile koymuşlar ve bebek kalp kateterizasyonu uygu­
lanmadan cerrahi olarak tedavi edilmiştir (13) . 

Cerrahi tedavinin başarısını belirleyen çeşitli faktör­
ler bulunmaktadır. von Son ve ark.'nın APP tanısı ile 
ameliyat edilen ve yaş dağılımları 7 hf.-27y arasında 
olan 19 hastalık serilerinin sonuçlarına göre defektin 
transpulmonik yada ıransaartik kapatılması yerine 
divizyon yapılması ve yüksek Rp/Rs oranları operas­
yon açısından risk oluşturmaktadır (14). Aynı yazar­
lar Rp/Rs oranın 0.4'ü geçtiği durumlarda operasyon 
riskinin iyi değerlendirilmesi gerektiğinin vurgula­
maktadırlar. İki nolu olgumuzun Rp/Rs oranı 0.4 
olarak bulunmuştur; Rp'nin 10 Ü/m2 olması, sağdan 
sola şantının da olması, pulmoner arter ve aorta ba­
sınçlarının eşit olup oksijen verimiyle pulmoner ar­
ter basıncında düşme sağlanamaması, hastamızda 

pulmoner vasküler obstrüktif hastalık gelişt iğini gös­
termiş ve operasyon uygulanamamıştır. Bir nolu ol­
gumuzun yaşının büyük olmasına ve APP'ye 
VSD'nin eşlik etmesine karşın Rp/Rs'nin 0.2 olması 
ve pulmoner arter bas ıncının düşük olması operas­
yon olanağı yaratmış ve cerrahi tedavi başarıyla uy­
gulanabilmiştir. 

Cerrahi tedavide çeşitli teknikler: (ligasyon divizyon 
ve dikiş (14), Pulmoner flep ile aort defektinin, peri­
kardiyal yama ile pulmoner arter defektinin kapatı l­

ması (6.8), aortadan çıkan sağ pulmoner arteri nativ 
aort duvarı kullanarak yeniden yönlendirme (rerou­
ting) (15) ve hipetermik sirkulatuar arrest (16) öneri­
len cerrahi tedavi yöntem ve şekilleridir. 

Ender görülen ancak erkan tanı kanmadığında tedavi 
olanağı kalmayan bu doğumsal kalp hastalığının, 
ayıncı tanıda özellikle aorta ve pulmoner arterleri il­
gilendiren patolojilerde akılda tutulması ve bu tanıya 
yönelik ayrıntılı incelemeler yapılması yaşam kurta­
rıcı olacaktır. 
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