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Ozet

Amag: Ventrikiiler septumu intakt olan kritik pulmoner stenozlu
(PS) olgularda sag ventrikiil kavitesinin morfolojisi, trikiispit kapak
boyutu ve postnatal uygulanan tedavilerin degerlendirilmesi amac-
lanmustir.

Yoéntem: Calismaya ikinci ve tgiinci trimestrede fetal ekokardi-
yografide kritik PS disiiniilen 7 olgu alind1. Sag ventrikiilde hiper-
trofi ve hipoplazinin yani sira pulmoner kapak seviyesinde ileri
yonde jet akim ve duktus arteriozusta ters akim saptanan fetiisler
kritik PS olarak degerlendirildi. Sag ventrikiil kavitesinin morfolo-
jisine gore olgular bipartit veya tripartit olarak ayrildi. Gestasyon
haftasina gore trikiispit kapak Z-skoru hesaplandi.

Bulgular: Tkinci trimesterde tani konulan olgularda bipartit,
tigiincii trimesterde tan1 konulan olgularda tripartit sag ventrikiil
kavitesi belirlendi. Bipartit sag ventrikiil morfolojili olgularin tri-
kiispit kapak Z-skoru, tripartit olanlardan daha diisiik olarak he-
saplandi. Yedi olgunun ikisi monokoryonik diamniyotik ikiz gebe-
likti. Bipartit olan 3 olguda prostaglandin E1 (PGEL) infiizyonuna
ragmen postnatal 2. giinde balon valviiloplasti yapild: ve 3 olguda
da Blalock-Taussing sant gereksinimi oldu. Tripartit dért olguda
ise PGELI infiizyonu ile siyanoz kontrolii daha iyi saglanmus, ii¢ ol-
guda postnatal 2. haftada, dérdiincii olguda ise postnatal 55. giin-
de balon valviiloplasti uygulandi. Blalock-Taussing sant gereksini-
mi olmad.

Sonug: Kritik PS olgularinda sag ventrikiilin iki ya da {i¢ parcali
olma durumuna, trikiispit kapagin darlik derecesine bagl olarak
postnatal doénemdeki uygulanacak tedavi yontemleri degisebil-
mektedir.

Anahtar sozciikler: Kritik pulmoner stenoz, trikiispit darlik, tri-
kispit yetmezlik, postnatal tedavi.

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 PGEI 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.

Yazisma adresi: Dr. Oya Demirci. Zeynep Kamil Kadin ve Cocuk Hastaliklar1 Egitim ve
Aragtirma Hastanesi, Perinatoloji Klinigi, Istanbul. e-posta: demircioya@gmail.com

Gelis tarihi: Ekim 27, 2014; Kabul tarihi: Ocak 24, 2015

Bu yazinin autf kiinyesi: Demirci O, Yavuz T, Arisoy R, Erdogdu E, Kumru P,
Pekin O. Ciritical pulmonary stenosis with prenatal diagnosis: a case series and review

of literature. Perinatal Journal 2015;23(1):34-38.
©2015 Perinatal Tip Vakfi

Bu yazimin ¢evrimici ing‘ilizce stirtimi:
www.perinataljournal.com/20150231008
doi:10.2399/prn.15.0231008

Karekod (Quick Response) Code:

deomed.




Prenatal tanili kritik pulmoner stenoz

Girig

Kritik pulmoner stenoz (PS) fetiistin duktus arteri-
ozusunda ters akima, ileri derecede sag ventrikil hiper-
trofisine neden olur. Hipertrofiye ikincil olarak sag ven-
trikiil kavitesi 6zellikle apekste kiigiiliir. Yenidogan done-
minde ise interatriyal seviyede sagdan sola sant ve siyano-
zayol acar. Kritik PS gebelik haftasi ilerledik¢e pulmoner
atreziye (PA) ilerleyebilmesi nedeniyle intakt ventrikiiler
septumlu pulmoner atrezi (PAIVS) siniflamasimim icinde
de degerlendirilebilmektedir." Kritik pulmoner stenozu
olan fetiistin hafif ve orta siddetli PS’den ayirt edici en
onemli 6zelligi ultrasonografik degerlendirmede duktus
arteriozusta ters akimin saptanmasidir."” PAIVS ve kritik
PS olgularmmn ¢oguna genetik bir hastalik veya ekstra-
kardiyak anomali eslik etmez." Tkinci trimesterde 18-22.
haftalar arasindaki kardiyak incelemede dort bogluk kesi-
tindeki anormal gériniim genellikle ilk dikkati ¢eken
ozelliktir ve tantya giden siireci baglatir. Ancak bazi olgu-
larda kritik diizeyde PS olmasina ragmen sag ventrikiil
boyutlart normal gértintimde olabilir ve tant konulmasi
gecikebilir. Bazi olgularda ise daha ilk trimesterde PAIVS
ve kritik PS tanist konulabilmektedir."

Sag ventrikil kavitesi morfolojik olarak giris (inler),
apeks ve ¢ikis yolu (outlet) olmak tzere 3 parg¢adan olus-
maktadir. Sag ventrikiil ¢ikig yolundaki darlik derecesi ve
pulmoner atrezinin meydana geldigi gestasyon haftas,
trikiispit kapaktaki stenoz veya yetmezligin derecesine
bagl olarak degisik derecelerde ventrikiiler hipertrofi
geligir." Kavite ici miiskiiler tabakadaki agir1 biiyiime so-
nucunda sag ventrikiliin apeksi (bipartit) ya da hem
apeks hem de ¢ikis yolu (iinipartit) gelisemeyebilir. Kri-
tik PS’da sag ventrikiiliin genellikle ti¢ pargas: da (tripar-
tit) mevcuttur. Bazen ise apikal bolge iyi gelisemeyip PA-
IVS’deki gibi bipartit morfolojiye sahip olabilir."” Tri-
kispit kapak boyutunu degerlendirirken Z-skoru kulla-
nilir."™ Bipartit ve {inipartit morfolojili sag ventrikiil hi-
poplazisi gelisen olgularda ayni zamanda siddetli trikiis-
pit kapak stenozu da (diisiik Z-skoru) goriilmektedir."”

Kritik pulmoner stenozu olan yenidogan bebeklere
sag ventrikil morfolojisine gore genellikle postnatal er-
ken dénemde balon valviiloplasti, duktal stent, Blalock-
Taussing (BT) sant ameliyat, ileri dénemlerde ise bivet-
rikiiler tamir, Glenn, Fontan ameliyati gibi cesitli tedavi
secenekleri sunulmaktadir. Caligmamizda ventrikiiler
septumu intakt olan kritik pulmoner stenozlu olgularda
sag ventrikiiler kavitesinin morfolojisi, trikiispit kapak Z-
skorlar1 ve uygulanan tedavilerin degerlendirilmesi amac-
lanmugtir.

Yontem

Calismaya, 2013-2014 yillar1 arasinda Zeynep Kamil
Kadin ve Cocuk Hastaliklart Egitim ve Aragurma Hasta-
nesi Perinatoloji Kliniginde, ikinci ve tigtincii trimestre-
de fetal ekokardiyografide kritik PS diisiiniilen 7 olgu
alindi. Sag ventrikiilde hipertrofi ve hipoplazinin yan si-
ra pulmoner kapak seviyesinde antegrad jet akim ve duk-
tus arteriozusta ters akim saptanan fetiislerde kritik
PS’dan siiphelenilmistir. Postatal klinik seyir ve eko-
kardiyografi bulgular1 kritik PS ile uyumlu olan olgular
caligmaya dahil edildi. Sag ventrikiil kavitesinin morfo-
lojisine gore olgular bipartit veya tripartit olarak ayrildi.
Gestasyon haftasina gore trikiispit kapak Z-skoru hesap-
land1.” Trikiispit kapak yetersizligi hafif, orta ve siddetli
olarak smiflandirildi.*” Ultrasonografik incelemeler Vo-
luson 730 Pro (GE Healthcare, Milwaukee, WI, ABD)
ile yapildi. Dogumdan sonra ilk giin transtorasik ekokar-
diyografi yapildi. Cocuk kardiyolojisi ve perinataloji ta-
rafindan prenatal ve postnatal ekokargiyografi él¢timleri
degerlendirildi. Istatistik analiz Statistical Package of
Social Sciences and Problem Solutions (SPSS v. 11.5;
SPSS, Inc., Chicago, IL, ABD) ile gerceklestirildi. Sti-
rekli veriler medyan olarak verildi.

Bulgular

Olgularin ortalama prenatal tan1 konuldugu medyan
gestasyon haftast 32 (aralik: 24-34 hafta) idi. Uciincii
trimesterde tani konulan olgularmn ikinci trimesterde
yapilan fetal ultrasonografisinde sag ventrikiiliin bityik-
ligi normal izlendi, sag ventrikiil ¢ikiginda bir anor-
mallik diisiiniilmedi. Tkinci trimesterde tani konulan ol-
gularda bipartit, tictincii trimesterde tani konulan olgu-
larda tripartit sag ventrikiil kavitesi belirlendi. Hi¢bir
olgu pulmoner atreziye ilerlemedi. Medyan dogum haf-
tas1 37 (aralik: 37-39. hafta), medyan dogum agirlig:
2950 (2570-3060) gram idi. Yedi olgunun ikisi mono-
koryonik diamniotik ikiz gebelik olup her iki olguda da
ikizden ikize transfiizyon sendromu gelismedi. Ikiz ge-
beliklerin biri 37. haftada, digeri 34. haftada dogurtul-
mustur. Otuz yedinci haftada dogum yapurilan ikiz ge-
belikte fetiislerin gelisimleri normal iken, 34. haftada
dogum yapurilan ikiz gebelikte selektif intrauterin ge-
lisme geriligi (IUGR) gelisti. Biiyiik fetiiste kritik PS
saptanirken, verici fetiiste perimembrandz ventrikiiler
septal defekt saptandi. Ttim olgularin kromozom tetki-
ki normaldi, bir olguda anal atrezi saptandr. Bipartit sag
ventrikil morfolojili olgularmn trikispit kapak Z-skoru
tripartit olanlardan daha diisiik olarak hesaplandi. Aym
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zamanda trikiispit kapak Z-skoru negatif olan 5 olguda
orta diizeyde trikiispit yetmezlik saptandi. Tim olgula-
ra dogar dogmaz prostaglandin E1 (PGE1) infiizyonu
basland:. Bipartit olan 3 olguda PGELI infiizyonuna rag-
men daha erken dénemde siyanoz gelisti ve hepsine
postnatal 2. giinde balon valviiloplasti yapild:. Bir olgu-
da balon valviiloplasti sonrasi 5. giinde siyanozun de-
vam etmesi nedeniyle BT sant yapilds, ti¢ aylik takibin-
de sorunsuz izlendi. Diger olgu ise valviiloplasti sonrasi
anal atrezi nedeniyle operasyon gecirdi, ameliyat sonra-
st siyanozu artinca BT sant yapilmast icin sevk edildi,
sant yapilamadan 15 giinliik iken kaybedildi. Bipartit
morfolojili 37 haftalik ikiz esi bebek ise balon valviilop-
lasti sonrast yeterli klinik yanit alinmamasi tizerine ayni
giin BT sant uygulandi. Ug aylik poliklinik izleminde
klinik bulgular: stabil seyretti. Tripartit dort olguda ise
PGE] infiizyonu ile siyanoz kontrolii daha iyi saglan-
mus, 3 olguda postnatal 2. haftada (sirastyla 9, 11, 12.
gtin) balon valviiloplasti uygulandi, bir olguya (6. olgu)
ayrica duktal stent takildi. Dordiincii olgu, selektif
TUGR geligen alic1 bebekte PGEIL tedavisi ile 54 giin
bebek yogun bakimda takip edildi; 55. giinde balon val-
villoplasti uyguland: (Tablo 1).

Tartisma

Kritik PS, sag ventrikiil hipoplazisi ile birlikte post-
natal erken dénemde bulgu veren ve akciger dolagiminin
duktusa bagimli oldugu bir kardiyak anomalidir. Dogum
sonrasi acil medikal ve girisimsel/cerrahi tedavi gerekt-
rir. Bu nedenle prenatal donemde taninin konmasi gebe-

nin tersiyer bir merkezde dogurtulmasi, hem postnatal
donemde prostoglandin E1 tedavisinin gecikmeden uy-
gulanmast ve sonrasinda gerekli islem ya da girisimler
icin hazirlik yapilmas agisindan ¢ok 6nemlidir.

Calismamizda prenatal donemde kritik PS tanisi alan
7 olgunun sag ventrikiiliin morfolojisine gore postnatal
donemde uygulanan tedavi yontemlerinin tartigmasi
amaclanmistir. Fetal hayatta sag ventriikiil ¢ikiginin tika-
li veya kapali oldugu durumlarda, sag ventrikiiliin geli-
sim diizeyini belirleyen trikiispit kapak boyutudur." Kri-
tik PS ve PAIVS olgularin postnatal tedavi planlamasin-
da trikiispit kapak Z-skorlarina gére karar verilir."” Lite-
ratiirle uyumlu olarak, bipartit sag ventrikiil morfolojili
olanlarmn trikiispit kapak Z-skorlarini tripartitlerden da-
ha diisiik bulduk.””” Postnatal dénemde uygulanan te-
davilere bakildiginda prostaglandin tedavisi almasina
ragmen bipartit olanlara daha erken dénemde balon val-
villoplasti yapilmak zorunda kalinmus ve yeterli diizelme
olmamasi nedeniyle BT sant gereksinimi duyulmustur.
Calismamiza benzer sekilde Cho ve ark., kritik PS ve
PAIVS olgularinda, sag ventrikiil kavitesi bipartit olan-
larda BT sant gereksiniminin daha fazla oldugunu bil-
dirmislerdir."” Bircok ¢aligmada prenatal trikiispit kapak
olctilerinin  postnatal dénemde prognozu 6ngérmede
onemli oldugu vurgulanmistir.””” Trikiispit kapaktaki
darlik sag ventrikiil gelisimini negatif yonde etkilerken,
trikiispit kapaktaki yetmezlik sag ventrikiil gelisimini po-
zitif olarak etkilemektedir. Bu nedenle trikiispit kapakta-
ki darhigimn fazla oldugu olgularda trikiispit kapaktaki yet-
mezlik sag ventrikiiliin gelisimi icin énemlidir." Calg-

Tablo 1. Kritik pulmoner stenozlu 7 olgunun prenatal ve postnatal bilgilerinin 6zeti.

Postnatal
tedavi

Kromozomal
hafta ekstra- kardiyak
tani anomali

TrikUspit
yetersizlik-stenoz
Z-skoru

Olgu Gestasyonel

Dogum haftasi Kalp Sag
ve agirlik yetersizligi, ventrikiil
(persantil) hidrops Komponent

1 25 Yok 39-2950 g (10-50p) Yok ki Var-orta / -2.02 2. guin balon valvloplasti

5. guin BT sant - CANLI
2 24 Anal atrezi 37-2650 g (10-50p) Yok ki Var-orta / -2.05 2. guin balon valviloplasti

15. glin BT sant 6ncesi eksitus

3 22 MKDA ikiz Yok 37-2570 g (10-50p) Yok ki Var-orta / -2.65 2. guin balon valviloplasti

2. gun BT sant - CANLI
4 36 Yok 37-3000 g (10-50p) Yok Uc Yok /0.17 9. guin balon valviloplasti - CANLI
5 34 Yok 39-3060 g (10-50p) Yok Uc Yok /0.14 11. glin balon valviloplasti - CANLI
6 32 Yok 38-2450 g (10-50p) Yok Uc Var-hafif / -0.49 12. guin balon valviloplasti+

duktal stent - CANLI

7 34 MKDA ikiz Yok 34-3150 g (50-95p) Yok Uc Var-orta / -0.65 55. glin balon valviloplasti - CANLI
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mamuzda trikiispit kapakta belirgin darlik (Z-skoru <-2)
olan bipartit ti¢ olgumuzda belirgin trikiispit yetmezlik
saptandi. Trikispit yetersizligin sag ventrikiilde hacim
yikiind arttrarak sag ventrikilin gelisimini destekledigi
diistiniilmektedir." Trikiispit kapakta yetmezlik olmak-
sizin sadece darlik olan olgularda infundibiiler kisimda
kas tabakasinin agir1 bitytimesi sonucu muskiiler tip pul-
moner atrezi goriilebilecegi belirtilmektedir."" Lowent-
hal ve ark. benzer sekilde trikiispit kapakta orta ve sid-
detli yetmezlik olan PAIVS ve kritik PS olgularinda
postnatal prognozun daha iyi oldugunu bildirmislerdir.”

Monokoryonik ikiz gebeliklerde, ©zellikle ikizden
ikize transfiizyon sendromunda alic1 fetiiste sag ventrii-
kiil ¢ikis yolunda darlik ya da atrezinin normal popiilas-
yona gére daha yiiksek oldugu rapor edilmistir."*"" Mo-
nokoryonik ikiz gebelik olan iki olgumuzda da ikizden
ikize transfiizyon sendromu gelismemistir. Bununla bir-
likte bir olguda selektif IUGR mevcut olup, biiyiik fetiis-
te kritik pulmoner stenoz saptanmustir. Benzer sekilde,
Gardiner ve ark.’nin 21 olguluk serisinde ikizden ikize
transtiizyon sendromu gelismemis monokoryonik ikiz
gebelik 2 olgu bildirilmistir.” Tkiz gebelik olgularimiz-
dan biri ikinci trimestrede tani alirken digeri tictinci tri-
mesterde tan1 almus ve ikinci trimester ultrasonografisin-
de kardiyak patoloji tespit edilmemistir. 18-22. haftalar-
daki ultrasonografik taramada sag ventrikiil géreceli ola-
rak normal biiyiiklikte goriilebilmekte bu nedenle tani
gozden kacabilmektedir. Ayni zamanda sag ventrikil ¢i-
kis yolundaki darliklar progresyon gostermekte ve sag
ventrikiildeki hipertrofi giderek artug icin tgtinct tri-
mesterde bu hastalar1 yakalayabilmekteyiz."*'""

Kritik PS saptanan olgularda kromozomal anomali
ve ekstrakardiyak anomali olduk¢a nadirdir. Caligma-
mizda benzer olarak hi¢bir olguda kromozomal ano-
mali saptanmanus olup sadece bir olguda ekstrakardi-
yak anomali olarak anal atrezi gérilmiistiir. Genel ola-
rak PAIVS ve kritik pulmoner stenozlu olgularda intra-
uterin donemde kalp yetmezligi ve intrauterin gelisme
geriligi goriilmez." Benzer sekilde olgularimizin higbi-
rinde kalp yetmezligi bulgular gelismedi. Selektif in-
trauterin gelisme geriligi olan ikiz gebelik disinda hi¢-
bir olgumuzda intrauterin gelisme geriligi saptanmadi.

Sonucg

Sonug olarak; kritik PS olgularinda sag ventrikiilin
iki ya da ti¢ parcali olma durumuna, trikispit kapagmn
darlik derecesine bagli olarak postnatal donemdeki uy-

gulanacak tedavi yontemleri degisebilmektedir. Bu ne-
denle prenatal dénemde taninin konulmasi ve olgularin
siniflandirilmasi  postnatal hemodinamik stabilitenin
saglanmasini, prostaglandin tedavisi baglanarak gerekli
girisimsel ve/veya cerrahi tedavi segeneklerinin plan-
lanmasini kolaylastiracaktir.
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