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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Down sendromlu pulmoner hipertansiyonu olan bir cocuk hastada
genis patent duktus arteriyozusun fenestrasyon uygulanmis
muscular VSD occluder cihazi ile kapatiimasi

Closure of wide patent ductus arteriosus using a fenestrated muscular
VSD occluder device in a pediatric patient with Down syndrome and
pulmonary hypertension
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Ozet— Zamaninda tedavi edilmemis genis patent duktus
arteriozus ve énemli pulmoner hipertansiyonu bulunan
hastalar kardiyologlar icin énemli bir sorundur. Bu hasta-
larda kateter laboratuvarinda uygulanan reverzibilite ve
balon okliizyon testleri hastanin sonraki planlamasi icgin
karar vermede yardimci olabilir. Kateter yoluyla duktusun
kapatilmasi planlanan hastalarda bu amagla gelistirilmis
cihazlarin yanisira off-label kullanimi olan farkli cihazlar
da kullanilabilir. Reverzibilite testi sinirda pozitif olarak
bulundugunda, secilmis hastalarda fenestre edilmis cihaz
kullanilabilmektedir. Bu yazida, genis duktusu ve sistemik
pulmoner hipertansiyonu olan, muscular VSD occluder ci-
hazinin fenestre edilerek off-label kullaniimasiyla kateter
yoluyla kapatma iglemi yapilan 10 yasinda Down sendrom-
lu bir hasta sunuldu.

atent duktus arteriyozus (PDA), prematiire be-

beklerde saptananlar hari¢ tutuldugunda dahi
tiim dogumsal kalp hastaliklari icinde %9-12 oraniyla
sik goriilen bir anomalidir."! Devamli iifiirtim duyulan,
onemli sol-sag santa neden olan veya sol ventrikiilde
hacim yiikiine yol agcan PDA’larin kapatilmasi Oneril-
mektedir. Patent duktus arteriyozusun kateter yoluy-
la kapatilmast, son 20 yilda yeni cihazlarin, yiikleme
sistemlerinin ve tekniklerin geligsmesi, hekimlerin tec-
riibelerinin artmasi ile yayginlagsmis ve tedavide ilk
secenek haline gelmistir.” Duktusun kateter yoluyla

Summary- Patients with wide patent ductus arteriosus
and significant pulmonary hypertension not treated in time
constitute a significant problem for cardiologists. For these
patients, tests that could aid in decision-making for further
planning include reversibility and balloon occlusion tests
performed in the catheterization laboratory. Devices devel-
oped for the closure of ductus as well as different devices
with off-label use may be employed in patients scheduled for
transcatheter occlusion. When result of reversibility test is
borderline positive, the use of fenestrated device may be ap-
plicable for selected patients. Presently described is case of
a 10-year-old patient with Down syndrome who had a wide
ductus and systemic pulmonary hypertension. Transcatheter
closure procedure was performed with off-label use of a fe-
nestrated muscular ventricular septal defect occluder device.

veya cerrahi olarak kapa-  gsaitmalar:

tllmaSI’ ileri derecede pul' PDA  Patent duktus arteriyozus
moner vaskiiler hastalik  PHT Pulmoner hipertansiyon

ile aktif enfektif endokar- PVR  Pulmoner vaskiiler rezistans
dit varliginda kontrendi-

kedir. Ileri yasta genis duktusu ve pulmoner hipertan-
siyonu (PHT) olan hastalarda kateter yoluyla kapatma
islemi Oncesinde vazoreaktivite ve balon okliizyon
testlerinin yapilmasi klinik¢iye yardimer olabilir. Bu
makalede, genis duktusu ve sistemik diizeyde ikincil
PHT’si olan 10 yasinda Down sendromlu bir hastada

SVR  Sistemik vaskiiler rezistans
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Amplatzer® musculer VSD occluder cihazinin fenest-
re edilerek off-label kullanilarak kateter yoluyla duk-
tusun kapatma iglemi sunuldu.

OLGU SUNUMU

Down sendromu tanisiyla takip edilen, ii¢c ay dnce
PDA ve 6nemli PHT tanis1 konulan 10 yagindaki has-
tanin fizik muayenesinde ikinci kalp sesi sert olup tiim
odaklarda duyulabilen 3/6 sistolik iifiiriimii mevcut-
tu. Ekokardiyografik incelemede genis, agirlikli ola-
rak sol-sag olmak iizere iki yonlii sant1 olan PDA ve
sistemik diizeyde PHT tespit edildi. Kalp bosluklar
ve sistolik fonksiyonlar normaldi. Hastaya uygula-
nan ilk kalp kateterizasyonunda PDA anatomisi in-
celendi; ¢ap1 11 mm, ampullasi 17 mm, uzunlugu 14
mm olarak olc¢iildii (Sekil 1a). Pulmoner arter basinci
101/58 (72) mmHg, aort basinc1 110/64 (80) mmHg,
Pulmoner vaskiiler rezistans (PVR) 9.5 Wood/Unite/
m?, PVR/SVR (sistemik vaskiiler rezistans) 0.8 olarak
tespit edildi. Nitrik oksit ile vazoreaktivite testi nega-
tif bulundu. Duktus kapatma cihaziyla okliizyon testi
uygulanan, pulmoner arter basincinda herhangi bir
degisiklik olmayinca kateter yoluyla kapatma islemi
yapilamayan hastaya bosentan tedavisi baglandi. Has-
taya alt1 ay sonra kontrol anjiyografisi yapilmasina
karar verildi. Nitrik oksit ile yapilan reverzibilite testi
oncesinde PVR 8.8 Wood/Unite/m?, PVR/SVR 0.67,
sonrasinda PVR 6.3 Wood/Unite/m?, PVR/SVR 0.45

olarak tespit edildi ve kateter yoluyla PDA kapatma
islemi yapilmasina karar verildi. Kapatma islemi i¢in
en uygun cihazin, iki retansiyon diskine sahip olan 16
mm Amplatzer® muscular VSD occluder cihazi (AGA
Medical Corporation, Golden Valley, MN) oldugu dii-
stintildii. Hastada sistemik diizeyde PHT olmasi nede-
niyle, cihaza 10F kilif yardimiyla fenestrasyon agildi.
Cihaz, transvenodz yoldan 12F kilif icerisinden iler-
letildi ve PDA’ya 6ne dogru yaklasimla yerlestirildi.
Kontrol enjeksiyonunda fenestrasyondan soldan saga
sant izlendi. Hastada ol¢iilen aort basincinin 118/71
(86) mmHg, pulmoner arter basincinin ise 72/40 (50)
mmHg oldugu gériildii, cihaz serbestlestirildi. Islem,
herhangi bir komplikasyon gelismeden sonlandirildi
(Sekil 1b). Ertesi giin yapilan kontrol ekokardiyog-
rafisinde cihazin yerinde oldugu, ufak sol-sag santin
devam ettigi, sol pulmoner arterde daralma veya inen
aortada koarktasyon bulunmadig1 goriildii. Hastanin
altinci ayda ve birinci yilda yapilan poliklinik kont-
rollerinde herhangi bir sikayetinin olmadig1 goriildii.
Tibbi tedavi verilmeyen hastanin ekokardiyografik
incelemesinde, hafif pulmoner yetersizlik yoluyla 6l-
clilen tahmini ortalama pulmoner arter basincinin 35
mmHg oldugu ve duktus icin kullanilan cihazda sol-
dan saga ufak bir gecis bulundugu tespit edildi.

TARTISMA

Patent duktus arteriyozusun kateter yoluyla ka-

Sekil 1. (A) 90° lateral pozisyonda yapilan kontrast madde enjeksiyonunda genis patent duktus
arteriyozusa ait anjiyogram goérilmekte. (B) Duktusun Amplatzer® muscular VSD occluder cihazi
ile implantasyonundan sonraki anjiyogram izlenmekte. Ao: Aorta; PDA: Patent duktus arteriyozus,
MPA: Ana pulmoner arter.




PDA’nin fenestre VSD cihaziyla kapatiimasi
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patilmasi ilk defa 1967 yilinda Ivalon cihazi ile ger-
ceklestirilmistir. Bu islem, pediyatrik kardiyolojideki
ilk girisimsel tedavi yontemi olmustur.”) Bu islem
icin Gianturco coil, Duct-Occlud ve Nit-Occlud gibi
bir¢ok koil ve Amplatzer PDA okliizyon cihaz1 gibi
bir¢ok cihaz kullanilabilmektedir. Patent duktus arte-
riyozusun perkiitan yolla tikayici cihazlarla kapatil-
mast, etkili, giivenli ve bagari orani yiliksek ve komp-
likasyon gelisme ihtimali diisiik bir tedavi yontemi
oldugundan, son yillarda cerrahi tedaviye tercih edilir
olmugtur.!"~

Pulmoner hipertansiyonu olan ileri yastaki genis
PDA’l1 hastalarda, cihaz embolizasyonu riskinden do-
lay1 klasik duktus kapatma cihazlarinin kullanilmasi
riskli olabilmektedir. Embolizasyon ihtimali daha dii-
stik ve islem basar1 orani daha yiiksek olan, iki retansi-
yon diski bulunan Amplatzer® muscular VSD occluder
veya ASD occluder cihazlarinin, kateter yoluyla kapat-
ma igleminde kullanimiyla ilgili yayinlar mevcuttur ve
off-label olarak uygulanan bu cihazlarin kullanimiyla
basarili sonuglar bildirilmistir.*% Yag1 ilerlemis olan
cocuk olgularda Down sendromu birlikteligi de varsa,
geri doniigsiiz PHT gelismis olabilir.”’ Onemli PHT si
olan, reverzibilite testi pozitif bulunan ileri yastaki
hastalarda da, kateter yoluyla kapatma isleminin yapil-
masinin glivenli ve etkili bir tedavi oldugu, cerrahi te-
daviye gore daha az riskli bulundugu bildirilmektedir.
8] Geri doniissiiz PHT si olan hastalarda duktusun ka-
patilmasiyla sag ventrikiil yetersizligi gelisebilir. Kate-
ter laboratuvarinda, pulmoner hipertansiyonun ve has-
tanin igleme uygun olup olmadigimi degerlendirmek
icin vazoreaktivite ve balon okliizyon testinin yapil-
mas1 uygun bir yaklasimdir. Test sonuglari negatif olan
hastalar, bosentan ve ilioprost gibi ilaclar kullanilarak,
kateter yoluyla kapatma islemine veya cerrahi tedavi-
ye hazirlanabilmektedir.” Ileri yastaki olgumuzda da
genis duktus yaninda sistemik diizeyde ikincil PHT
varligi tespit edildiginden oncelikle ilagla PHT teda-
visi uygulandi. Ardindan yapilan kontrol kalp katete-
rizasyonunda reverzibilite testinin pozitif bulunmasty-
la birlikte kateter yoluyla kapatma islemi uygulandi.
Islem i¢in Amplatzer® muscular VSD occluder cihazi
tercih edildi. Ekokardiyografik incelemede duktustan
iki yonlii santi olan hastanin kateter laboratuvarinda
pulmoner arter basinci dl¢iildiikten sonra defekti kapa-
tan bir cihazla okliizyon testi yapildi. Pulmoner arter
basincinda hedeflenen oranda bir diisme olmadigi igin
cihaz fenestre edilerek kullanildi ve ufak sol-sag sant
kalmasina izin verildi.

Pulmoner hipertansiyonu olan hastalarda, kateter
yoluyla kapatma isleminden sonra cihaz embolizas-
yonu veya kotii pozisyonu, kanama, endokardit, sol
pulmoner arter darligi, aort koarktasyonu, ilerleyici
pulmoner vaskiiler hastalik, hemoliz ve sant kalma-
s1 gibi komplikasyonlar olusabilir.>* Zabal ve ark.
nin 168 hastadan olusan calismasinda, PHT’li olup
duktus i¢in kateter yoluyla kapatma iglemi uygulanan
hastalar degerlendirilmis, sonug olarak bu iglemin gii-
venli ve etkili bir tedavi yontemi oldugu vurgulanmis-
tir. Hastalardan 18’inde Amplatzer® muscular VSD
occluder cihazi kullanilmig ve pulmoner arter basin-
c1 yiiksek olan genis PDA’l1 hastalarda bu cihazin da
tercih edilebilecegi belirtilmistir.¥ Bizim olgumuzun
yapilan kontrollerinde herhangi bir komplikasyon ge-
lismedigi ve PHT bulgularinin geriledigi goriildii.

Sonug olarak, 6nemli PHT ile birlikte olan genis
PDA’L ileri yastaki hastalarda, kateter yoluyla kapat-
ma isleminden dnce reverzibilite ve balon okliizyon
testlerinin yapilmasi1 gereklidir. Bdyle hastalarda,
duktus kapatilmasi icin iliretilmis olan cihazlarin ye-
rine ¢ift retansiyon etegi bulunan cihazlarin fenestras-
yon olusturularak kullanilmasi, komplikasyon oranini
azaltip iglemin bagar1 sansini artirabilir.
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