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Öz Abstract

Giriş
Pulmoner kapak yokluğu sendromu (PKYS), Fallot 

tetralojisine (FT) benzer fakat farklı bir klinik tablodur. 
Anatomik özellik olarak rudimente pulmoner kapak (hem 
darlık hem yetersizlik olan), masif dilate pulmoner arterler 
ve sıklıkla geniş ventriküler septal defekti (VSD) içerir. 
Hemen daima patent duktus arteriosus (PDA) yokluğu 
ile beraberdir. Çocukluk formu iyi seyretmesine rağmen 
infant formu ciddi solunum problemleri ile beraber olup 
erken cerrahi (ilk üç-altı ay) gerektirir (1).

Olgu
Doğduktan sonraki muayenesinde üfürüm duyulması 

üzerine ekokardiyografi yapılan ve FT-PKYS tanısı konulan 
hasta, solunum şikayetleri hafif olduğundan yenidoğan 

döneminde değil, tarafımıza 10 aylıkken operasyon 
açısından değerlendirilmek üzere yönlendirildi. 

Hastanın ateşi, siyanozu ve çomak parmağı yoktu; 
solunum sayısı 50/dk, kalp hızı 130/dk, arteriyel 
tansiyonu 90/45 mmHg saptandı. Kardiyovasküler 
muayenesinde ikinci kalp sesi tekti ve “to and fro” 
üfürümü vardı. Solunum sistemi muayenesinde hafif 
ekspiryum uzunluğu vardı. Karaciğer kot altında bir 
parmak ele geliyordu. Diğer sistem muayeneleri normaldi. 
Telekardiyografisinde kardiyomegali vardı (Resim 1). On 
iki kanal elektrokardiyografisi sinüs ritminde ve sağ aks 
sapması vardı. Ekokardiyografisinde geniş malalignment 
outlet VSD, aortanın %50 dekstropozisyonu, pulmoner 
kapağın displastik olduğu, sağ pulmoner arterin belirgin 
dilatasyonu görüldü ve sol pulmoner arterin PDA ile 
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Fallot tetralojisi (FT) ve pulmoner kapak yokluğu sendromu olan 
hastalarda (PKYS) FT hastalarından farklı olarak kalp yetersizliği ve 
kardiyomegali saptanır. Bu hastalarda ek kardiyak anomaliler sık 
olmamakla birlikte görülebilir. Bu olgumuzda sağ ve sol pulmoner 
arterin birbiri ile bağlantısız olduğunu (ana pulmoner arterin sağ 
pulmoner arter ile devam ettiği ve sol pulmoner arterin patent duktus 
arteriozusdan kanlandığını) saptadık. Bu yazı ile PKYS ile beraber olan 
diğer kardiyak anomalileri hatırlatmak istedik.

AnahtarSözcükler: Pulmoner kapak yokluğu, Fallot tetralojisi, patent 
ductus arteriosus, kesintili pulmoner arterler

Heart failure and cardiomegaly are observed in patients with absent 
pulmonary valve syndrome with tetralogy of Fallot (TOF), unlike in 
those with TOF alone. Additional cardiac anomalies can also be seen 
in these patients, although not frequently. In our case, we found that 
the right and left pulmonary arteries were disconnected (the main 
pulmonary artery continued only with the right pulmonary artery and 
the left pulmonary artery originating from patent ductus arteriosus). In 
this paper, we wanted to remember other cardiac anomalies associated 
with absent pulmonary valve syndrome with tetralogy of Fallot.

Keywords:Absent pulmonary valve, tetralogi of Fallot, patent ductus 
arteriosus, non-confluent pulmonary arteries
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devamlı olduğu düşünüldü. Hasta kateter anjiyografi 
ile değerlendirildi. Kateter anjiyografide sağ ventrikül 
basıncı: 85 mmHg, sağ pulmoner arter ortalama basıncı: 
25 mmHg saptandı. Arkus aortaya yapılan enjeksiyonda 
PDA’dan sol pulmoner arter çıktığı ve ortalama basıncın 
15 mmHg olduğu ve PDA ile olan bağlantının kopmak 
üzere olduğu gözlendi. Tanı doğrulanarak hasta cerrahiye 
verildi (Resim 2). Cerrahide sol pulmoner arter, PDA’dan 
ayrılarak sağ pulmoner arter ile birleştirildi. Pulmoner arter 
pilikasyonu yapıldı. Sağ ventrikül çıkış yolu genişletilerek, 
ana pulmoner arter konduit ile sağ ventriküle bağlandı 
ve VSD kapatıldı. Operasyondan sonraki 2. gün mekanik 
ventilatör desteğinden ayrılan hasta 3. gün servise çıktı 
ve sorunsuz bir şekilde 5. gün taburcu edildi. Hasta 18 
yaşından küçük olduğundan hastanın anne ve babasından 
onam alınmıştır.

Tartışma
PKYS, FT’ye benzer fakat farklı bir klinik tablodur. İlk kez 

Chever (1) tarafından 1847’de tanımlanmıştır. Anatomik 
özellik olarak rudimente pulmoner kapak (hem darlık 
hem yetersizlik olan), masif dilate pulmoner arterler ve 
sıklıkla geniş malalignment outlet VSD içerir. Hemen daima 
PDA yokluğu ile beraberdir. Pulmoner arter displazisinin 
patogenezinde PDA yokluğunun olduğu düşünülmektedir. 
İntrauterin dönemde duktus arteriozusun yokluğu 
desendan aortaya pulmoner arterden kan geçişini önler. 
Bu durum pulmoner arter basıncını arttırır ve sonuçta 
pulmoner arterlerde dilatasyon ve ciddi pulmoner yetersizlik 
olur. FT tanısı konulan hastaların sadece %2,5’ini oluşturur 
ve bu hastaların %75’de 22q11 delesyonu saptanır (1). Bu 
hastalarda masif dilate pulmoner arterlerin trakeobronşiyal 
ağaca basısı ve buna bağlı olarak önemli solunumsal sıkıntılar 
vardır. İntakt ventriküler septum varsa genellikle normal 
pulmoner arterler ve normal duktus arteriozus vardır (2). 

Klinik olarak infant ve çocukluk tipi vardır. İnfant 
formunda, genellikle düşük oksijen düzeyi, çok dilate ana 
pulmoner arterler ve yüksek diyastolik pulmoner arter 
basıncı vardır ve bu formda solunum problemleri çok ciddi 
olur. Çocukluk formunda ise solunum problemleri daha 
hafiftir.

Bazı otörler tarafından anatomik özelliklere göre de 
PKYS farklı iki gruba ayrılmıştır. FT/PKYS ve FT’nin eşlik 
etmediği intakt ventriküler septum veya küçük VSD’nin 
eşlik ettiği tip PKYS/IVS (3).

FT’den ayrımında kullanılan ekokardiyografik özellikler: 
1. Pulmoner kapağın yok veya displazik olması,
2. Pulmoner anuluste yetersizlik ve darlık olması,
3. Pulmoner arterlerde anevrizmatik dilatasyon,
4. Pulmoner arter basıncında düşüklükten ziyade artış 

olmasıdır.

Akgün ve ark. Pulmoner Kapak Yokluğu Sendromundaki Nadir Kardiyak Anomali

Resim1.Hastanın telekardiyografi görüntüsü

Resim2. a) Sağ ventrikül enjeksiyonunda infundibuler darlık, sağ 
pulmoner arterin belirgin dilatasyonu ve ventriküler septal defekti 
yoluyla aortanın dolduğu gözlenmekte. b) Arkus aortadan patent 
duktus arteriosusun çıkışı. c) Sol pulmoner arter görülmekte

a) Yatay ok: Sağ ventrikül çıkış yolu (infundibulum)
(Dikey ok: İleri derecede genişlemiş ana pulmoner arter)

b) Ok: Arkus aortadan çıkan 

patent duktus arteriosus

c) Ok: Patent duktus arteriosus 

ile dolan sol pulmoner arter
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Çeşitli çalışmalar yapılmış ve PKYS’ye eşlik edebilecek 
anomaliler yayınlanmıştır: Sol pulmoner arter yokluğu, sol 
pulmoner arterin PDA’dan çıkması, sağ pulmoner arterin 
asendan aortadan çıkması ve sağ arkus aorta, triküspit 
atrezisi, sol pulmoner arterin asendan aortadan çıkması, 
sol ana koroner arter atrezisi, aort koarktasyonu, Ebstein 
anomalisi, dekstrokardi, atriyoventriküler septal defekt, 
büyük arterlerin transpozisyonu, trikuspit atrezisi veya ağır 
triküspit stenozu, intakt ventrikular septum, kesintili aortik 
ark tip B, aortopulmoner kollateraller, double aortik ark ile 
birliktelik bildirilmiştir (4-18).

Cerrahi öncesi PKYS+FT’de sağ pulmoner arterin 
superior vena kavaya basısı da bildirilmiştir (19). 
Cerrahi düzeltme sırasında solunumsal basıyı ortadan 
kaldırmak için “lecompte” manevrası yapılır ve buna bağlı 
komplikasyonlar görülebilir (sağ pulmoner arterde darlık 
ve supravalvüler aort bölgesinde darlık) (20). Postoperatif 
ventilasyon süresini ve mortaliteyi preoperatif solunum 
durumu belirler (21).

Bu olgu ışığında PKYS tanısı koyduğumuz hastalarda 
ek kardiyak anomalilerin de eşlik edebileceğini hatırlatmak 
istedik.
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