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Özet

Amaç: Ventriküler septumu intakt olan kritik pulmoner stenozlu
(PS) olgularda sa¤ ventrikül kavitesinin morfolojisi, triküspit kapak
boyutu ve postnatal uygulanan tedavilerin de¤erlendirilmesi amaç-
lanm›flt›r. 

Yöntem: Çal›flmaya ikinci ve üçüncü trimestrede fetal ekokardi-
yografide kritik PS düflünülen 7 olgu al›nd›. Sa¤ ventrikülde hiper-
trofi ve hipoplazinin yan› s›ra pulmoner kapak seviyesinde ileri
yönde jet ak›m ve duktus arteriozusta ters ak›m saptanan fetüsler
kritik PS olarak de¤erlendirildi. Sa¤ ventrikül kavitesinin morfolo-
jisine göre olgular bipartit veya tripartit olarak ayr›ld›. Gestasyon
haftas›na göre triküspit kapak Z-skoru hesapland›. 

Bulgular: ‹kinci trimesterde tan› konulan olgularda bipartit,
üçüncü trimesterde tan› konulan olgularda tripartit sa¤ ventrikül
kavitesi belirlendi. Bipartit sa¤ ventrikül morfolojili olgular›n tri-
küspit kapak Z-skoru, tripartit olanlardan daha düflük olarak he-
sapland›. Yedi olgunun ikisi monokoryonik diamniyotik ikiz gebe-
likti. Bipartit olan 3 olguda prostaglandin E1 (PGE1) infüzyonuna
ra¤men postnatal 2. günde balon valvüloplasti yap›ld› ve 3 olguda
da Blalock-Taussing flant gereksinimi oldu. Tripartit dört olguda
ise PGE1 infüzyonu ile siyanoz kontrolü daha iyi sa¤lanm›fl, üç ol-
guda postnatal 2. haftada, dördüncü olguda ise postnatal 55. gün-
de balon valvüloplasti uyguland›. Blalock-Taussing flant gereksini-
mi olmad›. 

Sonuç: Kritik PS olgular›nda sa¤ ventrikülün iki ya da üç parçal›
olma durumuna, triküspit kapa¤›n darl›k derecesine ba¤l› olarak
postnatal dönemdeki uygulanacak tedavi yöntemleri de¤iflebil-
mektedir.
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Abstract: Critical pulmonary stenosis with prenatal
diagnosis: a case series and review of literature 
Objective: The aim of the study is to investigate the morphology of
right ventricular cavity, the tricuspid valve size and the treatments
applied at postnatal period in cases with critical pulmonary stenosis
(PS) having intact ventricular septum. 

Methods: Seven cases included in the study who were considered to
have critical PS in fetal echocardiography at second and third
trimesters. The fetuses found to have antegrade jet stream at pul-
monary valve level and reverse flow at ductus arteriosus as well as
hyperthrophy and hypoplasia on the right ventricle were determined
as critical PS. The cases were categorized as bipartite or tripartite
according to the morphology of right ventricular cavity. Z-score of
tricuspid valve was calculated according to the week of gestation. 

Results: Bipartite right ventricle cavity was found in cases diag-
nosed at second trimester, and tripartite right ventricle cavity in
cases diagnosed at third trimester. Tricuspid valve Z-score of the
cases with bipartite right ventricle morphology was less than those
with tripartite. Two out of seven cases were monochorionic diamni-
otic twin pregnancies. Balloon valvuloplasty was performed on post-
natal second day despite the prostaglandin E1 (PGE1) infusion in 3
cases with bipartite, and 3 cases required Blalock-Taussing shunt. In
four tripartite cases, cyanosis control was better by PGE1 infusion,
and balloon valvuloplasty was performed on postnatal second day in
3 cases and on postnatal 55th day in 4 cases. No Blalock-Taussing
shunt was required.

Conclusion: In critical PS cases, the treatment methods to be
applied during postnatal period may vary according to the right ven-
tricle being of two or three parts and the stenosis level of tricuspid
valve.

Keywords: Critical pulmonary stenosis, tricuspid stenosis, tricuspid
deficiency, postnatal treatment.
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Girifl
Kritik pulmoner stenoz (PS) fetüsün duktus arteri-

ozusunda ters ak›ma, ileri derecede sa¤ ventrikül hiper-
trofisine neden olur. Hipertrofiye ikincil olarak sa¤ ven-
trikül kavitesi özellikle apekste küçülür. Yenido¤an döne-
minde ise interatriyal seviyede sa¤dan sola flant ve siyano-
za yol açar. Kritik PS gebelik haftas› ilerledikçe pulmoner
atreziye (PA) ilerleyebilmesi nedeniyle intakt ventriküler
septumlu pulmoner atrezi (PAIVS) s›n›flamas›n›n içinde
de de¤erlendirilebilmektedir.[1] Kritik pulmoner stenozu
olan fetüsün hafif ve orta fliddetli PS’den ay›rt edici en
önemli özelli¤i ultrasonografik de¤erlendirmede duktus
arteriozusta ters ak›m›n saptanmas›d›r.[1,2] PAIVS ve kritik
PS olgular›n›n ço¤una genetik bir hastal›k veya ekstra-
kardiyak anomali efllik etmez.[1] ‹kinci trimesterde 18–22.
haftalar aras›ndaki kardiyak incelemede dört boflluk kesi-
tindeki anormal görünüm genellikle ilk dikkati çeken
özelliktir ve tan›ya giden süreci bafllat›r. Ancak baz› olgu-
larda kritik düzeyde PS olmas›na ra¤men sa¤ ventrikül
boyutlar› normal görünümde olabilir ve tan› konulmas›
gecikebilir. Baz› olgularda ise daha ilk trimesterde PAIVS
ve kritik PS tan›s› konulabilmektedir.[1]

Sa¤ ventrikül kavitesi morfolojik olarak girifl (inlet),
apeks ve ç›k›fl yolu (outlet) olmak üzere 3 parçadan olufl-
maktad›r. Sa¤ ventrikül ç›k›fl yolundaki darl›k derecesi ve
pulmoner atrezinin meydana geldi¤i gestasyon haftas›,
triküspit kapaktaki stenoz veya yetmezli¤in derecesine
ba¤l› olarak de¤iflik derecelerde ventriküler hipertrofi
geliflir.[1] Kavite içi müsküler tabakadaki afl›r› büyüme so-
nucunda sa¤ ventrikülün apeksi (bipartit) ya da hem
apeks hem de ç›k›fl yolu (ünipartit) geliflemeyebilir. Kri-
tik PS’da sa¤ ventrikülün genellikle üç parças› da (tripar-
tit) mevcuttur. Bazen ise apikal bölge iyi geliflemeyip PA-
IVS’deki gibi bipartit morfolojiye sahip olabilir.[1,2] Tri-
küspit kapak boyutunu de¤erlendirirken Z-skoru kulla-
n›l›r.[1–3] Bipartit ve ünipartit morfolojili sa¤ ventrikül hi-
poplazisi geliflen olgularda ayn› zamanda fliddetli triküs-
pit kapak stenozu da (düflük Z-skoru) görülmektedir.[1,2]

Kritik pulmoner stenozu olan yenido¤an bebeklere
sa¤ ventrikül morfolojisine göre genellikle postnatal er-
ken dönemde balon valvüloplasti, duktal stent, Blalock-
Taussing (BT) flant ameliyat›, ileri dönemlerde ise bivet-
riküler tamir, Glenn, Fontan ameliyat› gibi çeflitli tedavi
seçenekleri sunulmaktad›r. Çal›flmam›zda ventriküler
septumu intakt olan kritik pulmoner stenozlu olgularda
sa¤ ventriküler kavitesinin morfolojisi, triküspit kapak Z-
skorlar› ve uygulanan tedavilerin de¤erlendirilmesi amaç-
lanm›flt›r. 

Yöntem
Çal›flmaya, 2013–2014 y›llar› aras›nda Zeynep Kamil

Kad›n ve Çocuk Hastal›klar› E¤itim ve Araflt›rma Hasta-
nesi Perinatoloji Klini¤inde, ikinci ve üçüncü trimestre-
de fetal ekokardiyografide kritik PS düflünülen 7 olgu
al›nd›. Sa¤ ventrikülde hipertrofi ve hipoplazinin yan› s›-
ra pulmoner kapak seviyesinde antegrad jet ak›m ve duk-
tus arteriozusta ters ak›m saptanan fetüslerde kritik
PS’dan flüphelenilmifltir. Postnatal klinik seyir ve eko-
kardiyografi bulgular› kritik PS ile uyumlu olan olgular
çal›flmaya dahil edildi. Sa¤ ventrikül kavitesinin morfo-
lojisine göre olgular bipartit veya tripartit olarak ayr›ld›.
Gestasyon haftas›na göre triküspit kapak Z-skoru hesap-
land›.[3] Triküspit kapak yetersizli¤i hafif, orta ve fliddetli
olarak s›n›fland›r›ld›.[4,5] Ultrasonografik incelemeler Vo-
luson 730 Pro (GE Healthcare, Milwaukee, WI, ABD)
ile yap›ld›. Do¤umdan sonra ilk gün transtorasik ekokar-
diyografi yap›ld›. Çocuk kardiyolojisi ve perinataloji ta-
raf›ndan prenatal ve postnatal ekokargiyografi ölçümleri
de¤erlendirildi. ‹statistik analiz Statistical Package of
Social Sciences and Problem Solutions (SPSS v. 11.5;
SPSS, Inc., Chicago, IL, ABD) ile gerçeklefltirildi. Sü-
rekli veriler medyan olarak verildi.

Bulgular
Olgular›n ortalama prenatal tan› konuldu¤u medyan

gestasyon haftas› 32 (aral›k: 24–34 hafta) idi. Üçüncü
trimesterde tan› konulan olgular›n ikinci trimesterde
yap›lan fetal ultrasonografisinde sa¤ ventrikülün büyük-
lü¤ü normal izlendi, sa¤ ventrikül ç›k›fl›nda bir anor-
mallik düflünülmedi. ‹kinci trimesterde tan› konulan ol-
gularda bipartit, üçüncü trimesterde tan› konulan olgu-
larda tripartit sa¤ ventrikül kavitesi belirlendi. Hiçbir
olgu pulmoner atreziye ilerlemedi. Medyan do¤um haf-
tas› 37 (aral›k: 37–39. hafta), medyan do¤um a¤›rl›¤›
2950 (2570-3060) gram idi. Yedi olgunun ikisi mono-
koryonik diamniotik ikiz gebelik olup her iki olguda da
ikizden ikize transfüzyon sendromu geliflmedi. ‹kiz ge-
beliklerin biri 37. haftada, di¤eri 34. haftada do¤urtul-
mufltur. Otuz yedinci haftada do¤um yapt›r›lan ikiz ge-
belikte fetüslerin geliflimleri normal iken, 34. haftada
do¤um yapt›r›lan ikiz gebelikte selektif intrauterin ge-
liflme gerili¤i (IUGR) geliflti. Büyük fetüste kritik PS
saptan›rken, verici fetüste perimembranöz ventriküler
septal defekt saptand›. Tüm olgular›n kromozom tetki-
ki normaldi, bir olguda anal atrezi saptand›. Bipartit sa¤
ventrikül morfolojili olgular›n triküspit kapak Z-skoru
tripartit olanlardan daha düflük olarak hesapland›. Ayn›
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zamanda triküspit kapak Z-skoru negatif olan 5 olguda
orta düzeyde triküspit yetmezlik saptand›. Tüm olgula-
ra do¤ar do¤maz prostaglandin E1 (PGE1) infüzyonu
baflland›. Bipartit olan 3 olguda PGE1 infüzyonuna ra¤-
men daha erken dönemde siyanoz geliflti ve hepsine
postnatal 2. günde balon valvüloplasti yap›ld›. Bir olgu-
da balon valvüloplasti sonras› 5. günde siyanozun de-
vam etmesi nedeniyle BT flant yap›ld›, üç ayl›k takibin-
de sorunsuz izlendi. Di¤er olgu ise valvüloplasti sonras›
anal atrezi nedeniyle operasyon geçirdi, ameliyat sonra-
s› siyanozu art›nca BT flant yap›lmas› için sevk edildi,
flant yap›lamadan 15 günlük iken kaybedildi. Bipartit
morfolojili 37 haftal›k ikiz efli bebek ise balon valvülop-
lasti sonras› yeterli klinik yan›t al›nmamas› üzerine ayn›
gün BT flant uyguland›. Üç ayl›k poliklinik izleminde
klinik bulgular› stabil seyretti. Tripartit dört olguda ise
PGE1 infüzyonu ile siyanoz kontrolü daha iyi sa¤lan-
m›fl, 3 olguda postnatal 2. haftada (s›ras›yla 9, 11, 12.
gün) balon valvüloplasti uyguland›, bir olguya (6. olgu)
ayr›ca duktal stent tak›ld›. Dördüncü olgu, selektif
IUGR geliflen al›c› bebekte PGE1 tedavisi ile 54 gün
bebek yo¤un bak›mda takip edildi; 55. günde balon val-
vüloplasti uyguland› (Tablo 1).

Tart›flma
Kritik PS, sa¤ ventrikül hipoplazisi ile birlikte post-

natal erken dönemde bulgu veren ve akci¤er dolafl›m›n›n
duktusa ba¤›ml› oldu¤u bir kardiyak anomalidir. Do¤um
sonras› acil medikal ve giriflimsel/cerrahi tedavi gerekti-
rir. Bu nedenle prenatal dönemde tan›n›n konmas› gebe-

nin tersiyer bir merkezde do¤urtulmas›, hem postnatal
dönemde prostoglandin E1 tedavisinin gecikmeden uy-
gulanmas› ve sonras›nda gerekli ifllem ya da giriflimler
için haz›rl›k yap›lmas› aç›s›ndan çok önemlidir.

Çal›flmam›zda prenatal dönemde kritik PS tan›s› alan
7 olgunun sa¤ ventrikülün morfolojisine göre postnatal
dönemde uygulanan tedavi yöntemlerinin tart›flmas›
amaçlanm›flt›r. Fetal hayatta sa¤ ventrükül ç›k›fl›n›n t›ka-
l› veya kapal› oldu¤u durumlarda, sa¤ ventrikülün geli-
flim düzeyini belirleyen triküspit kapak boyutudur.[1] Kri-
tik PS ve PAIVS olgular›n postnatal tedavi planlamas›n-
da triküspit kapak Z-skorlar›na göre karar verilir.[6] Lite-
ratürle uyumlu olarak, bipartit sa¤ ventrikül morfolojili
olanlar›n triküspit kapak Z-skorlar›n› tripartitlerden da-
ha düflük bulduk.[2,7-9] Postnatal dönemde uygulanan te-
davilere bak›ld›¤›nda prostaglandin tedavisi almas›na
ra¤men bipartit olanlara daha erken dönemde balon val-
vüloplasti yap›lmak zorunda kal›nm›fl ve yeterli düzelme
olmamas› nedeniyle BT flant gereksinimi duyulmufltur.
Çal›flmam›za benzer flekilde Cho ve ark., kritik PS ve
PAIVS olgular›nda, sa¤ ventrikül kavitesi bipartit olan-
larda BT flant gereksiniminin daha fazla oldu¤unu bil-
dirmifllerdir.[10] Birçok çal›flmada prenatal triküspit kapak
ölçülerinin postnatal dönemde prognozu öngörmede
önemli oldu¤u vurgulanm›flt›r.[2,7–9] Triküspit kapaktaki
darl›k sa¤ ventrikül geliflimini negatif yönde etkilerken,
triküspit kapaktaki yetmezlik sa¤ ventrikül geliflimini po-
zitif olarak etkilemektedir. Bu nedenle triküspit kapakta-
ki darl›¤›n fazla oldu¤u olgularda triküspit kapaktaki yet-
mezlik sa¤ ventrikülün geliflimi için önemlidir.[1] Çal›fl-

Tablo 1. Kritik pulmoner stenozlu 7 olgunun prenatal ve postnatal bilgilerinin özeti.

Olgu Gestasyonel Kromozomal Do¤um haftas› Kalp Sa¤ Triküspit  Postnatal 
hafta ekstra- kardiyak ve a¤›rl›k yetersizli¤i, ventrikül yetersizlik-stenoz tedavi
tan› anomali (persantil) hidrops Komponent Z-skoru

1 25 Yok 39-2950 g (10–50p) Yok ‹ki Var-orta / -2.02 2. gün balon valvüloplasti
5. gün BT flant - CANLI

2 24 Anal atrezi 37-2650 g (10–50p) Yok ‹ki Var-orta / -2.05 2. gün balon valvüloplasti
15. gün BT flant öncesi eksitus

3 22 MKDA ikiz Yok 37-2570 g (10–50p) Yok ‹ki Var-orta / -2.65 2. gün balon valvüloplasti
2. gün BT flant - CANLI

4 36 Yok 37-3000 g (10–50p) Yok Üç Yok / 0.17 9. gün balon valvüloplasti - CANLI

5 34 Yok 39-3060 g (10–50p) Yok Üç Yok / 0.14 11. gün balon valvüloplasti - CANLI

6 32 Yok 38-2450 g (10–50p) Yok Üç Var-hafif / -0.49 12. gün balon valvüloplasti+
duktal stent - CANLI

7 34 MKDA ikiz Yok 34-3150 g (50–95p) Yok Üç Var-orta / -0.65 55. gün balon valvüloplasti - CANLI
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mam›zda triküspit kapakta belirgin darl›k (Z-skoru <-2)
olan bipartit üç olgumuzda belirgin triküspit yetmezlik
saptand›. Triküspit yetersizli¤in sa¤ ventrikülde hacim
yükünü artt›rarak sa¤ ventrikülün geliflimini destekledi¤i
düflünülmektedir.[1] Triküspit kapakta yetmezlik olmak-
s›z›n sadece darl›k olan olgularda infundibüler k›s›mda
kas tabakas›n›n afl›r› büyümesi sonucu musküler tip pul-
moner atrezi görülebilece¤i belirtilmektedir.[11] Lowent-
hal ve ark. benzer flekilde triküspit kapakta orta ve flid-
detli yetmezlik olan PAIVS ve kritik PS olgular›nda
postnatal prognozun daha iyi oldu¤unu bildirmifllerdir.[7]

Monokoryonik ikiz gebeliklerde, özellikle ikizden
ikize transfüzyon sendromunda al›c› fetüste sa¤ ventrü-
kül ç›k›fl yolunda darl›k ya da atrezinin normal popülas-
yona göre daha yüksek oldu¤u rapor edilmifltir.[12–14] Mo-
nokoryonik ikiz gebelik olan iki olgumuzda da ikizden
ikize transfüzyon sendromu geliflmemifltir. Bununla bir-
likte bir olguda selektif IUGR mevcut olup, büyük fetüs-
te kritik pulmoner stenoz saptanm›flt›r. Benzer flekilde,
Gardiner ve ark.’n›n 21 olguluk serisinde ikizden ikize
transfüzyon sendromu geliflmemifl monokoryonik ikiz
gebelik 2 olgu bildirilmifltir.[2] ‹kiz gebelik olgular›m›z-
dan biri ikinci trimestrede tan› al›rken di¤eri üçüncü tri-
mesterde tan› alm›fl ve ikinci trimester ultrasonografisin-
de kardiyak patoloji tespit edilmemifltir. 18–22. haftalar-
daki ultrasonografik taramada sa¤ ventrikül göreceli ola-
rak normal büyüklükte görülebilmekte bu nedenle tan›
gözden kaçabilmektedir. Ayn› zamanda sa¤ ventrikül ç›-
k›fl yolundaki darl›klar progresyon göstermekte ve sa¤
ventriküldeki hipertrofi giderek artt›¤› için üçüncü tri-
mesterde bu hastalar› yakalayabilmekteyiz.[15,16]

Kritik PS saptanan olgularda kromozomal anomali
ve ekstrakardiyak anomali oldukça nadirdir. Çal›flma-
m›zda benzer olarak hiçbir olguda kromozomal ano-
mali saptanmam›fl olup sadece bir olguda ekstrakardi-
yak anomali olarak anal atrezi görülmüfltür. Genel ola-
rak PAIVS ve kritik pulmoner stenozlu olgularda intra-
uterin dönemde kalp yetmezli¤i ve intrauterin geliflme
gerili¤i görülmez.[1] Benzer flekilde olgular›m›z›n hiçbi-
rinde kalp yetmezli¤i bulgular› geliflmedi. Selektif in-
trauterin geliflme gerili¤i olan ikiz gebelik d›fl›nda hiç-
bir olgumuzda intrauterin geliflme gerili¤i saptanmad›.

Sonuç
Sonuç olarak; kritik PS olgular›nda sa¤ ventrikülün

iki ya da üç parçal› olma durumuna, triküspit kapa¤›n
darl›k derecesine ba¤l› olarak postnatal dönemdeki uy-

gulanacak tedavi yöntemleri de¤iflebilmektedir. Bu ne-
denle prenatal dönemde tan›n›n konulmas› ve olgular›n
s›n›fland›r›lmas› postnatal hemodinamik stabilitenin
sa¤lanmas›n›, prostaglandin tedavisi bafllanarak gerekli
giriflimsel ve/veya cerrahi tedavi seçeneklerinin plan-
lanmas›n› kolaylaflt›racakt›r. 

Ç›kar Çak›flmas›: Ç›kar çak›flmas› bulunmad›¤› belirtilmifltir.
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