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* Ondort yasinda erkek hasta
* Yakinma
- GOgus agrisi



Olgu

* Daha dnceden bir yakinmasi olmayan hastanin

okulda spor yaparken goégus agrisi olmus.

10-15 dakika stiren baski tarzinda goégus agrisiymis.
* Bayillma, bas donmesi, gozlerde kararma olmamis.

* Carpinti eslik etmemis, nefes darligi olmamis.



Ozgecmis — Soy-gecmis

Kronik hastalik/duzenliilac kullanim oykdiis(
yok.

Ailenin 1.cocugu

- 1.cocuk: Hastamiz

- 2.cocuk: Bes yasinda kiz, sag saglikli
Ailede kalp hastaligi 6yklsu yok.
Ani kardiyak élum oykusu yok.



Fizik inceleme

Vicut Sicakligr: 36,5 C
e SS:20/dk
 KB:90/50 mmHg

* Nabiz: 80/dk

« Sp02: %96

e Agirhk: 52 kg (25-50p)

 Boy: 164 cm (50p)



Genel durumu iyi.
Kalp ritmik S1 S2 dogal.

Sternum saginda 2. interkostal aralikta 3/6 sistolik

ejeksiyon uflirumiu mevcut.
Suprasternal ¢entikte trill palpe edildi.
AFN her iki alt ekstremitede normal aliniyor

Diger sistem muayeneleri normal.



Laboratuvar

e Hb: 12,5 gr/dL * BUN:14 mg/dL
* Beyaz kire: 7350 /mm?3 ® Cr:0.47 mg/dL
v Het: %36 e AST:30 IU

| . *ATI131U
* Trombosit : 275.000 / mm3 Na:138 mmol/L
* Troponin: <10 e K: 3.6 mmol/L
+ CK-MB: 12 » Ca:9 mg/dL

e Mg:2 mEq/L



Patolojik Bulgular

e Sporyaparken baski tarzinda gégus agrisi

e Sternum saginda 2. interkostal aralikta 3/6

sistolik ejeksiyon Gfurimu

* Suprasternal centikte trill



e Ontani?

* Yapilmasi gereken tetkikler?



TELEKARDIYOGRAFI

OI LUT numarasi 1 1/1

12/05/2006
F

1. ErectPA v

26/09/2020, 18:11:44l
KOCAELI UNV. RADY4oo»




EKG




0/0572019 08:24:09




0971272020 14:46:43




0971272020 14:48:17




*Kalp bosluklari dengeli, sol ventrikll hipertrofik izlendi
*Kisa eksen kesitlerinde aort kapagi kalin ve bikUspit
olarak gérulda.

*Renkli Doopler ile aort akimi kapak diizeyinden itibaren
tirbulan olup peak 80 mmHg, mean 45 mmHg sistolik

gradient elde edildi. Hafif aort yetersizligi izlendi.
Tani:
Biklispit Aortik kapak

Aort Stenozu (Valviiler-onemli)

Aort Yetersizligi (Hafif)



Al: 20 mm z score:+ 0,96

A2:27 mmz score:+ 0,67

A3:23 mmzscore:+ 1,04

A4: 35 mm z score: + 2,8 LA

i




BiKUSPIT AORT KAPAGI

*Bikuspit aort kapagi, nufusun vyaklasik yuzde birini
etkileyen en yaygin dogumsal kalp hastaligidir.

*BikUspit Aort Kapagi prevelansi: E/K 2-3/1

*Sporadik veya otozomal dominant gecisli olabilir.

izole  bir lezyon olarak veya diger konjenital

kardiyovaskuler hastaliklar ile birlikte olabilir.

Copyrights apply
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BiKUSPIT AORT KAPAGI MR




BAV - Genetik

Genis aile calismalari, bikuspit aort kapagi olan bireyin birinci

derece akrabalarinda BAV gorulme sikliginin yaklasik %9-10 civari

oldugunu tespit etmistir.

BikUspit aort kapagi gliclu bir genetik temele sahipken, spesifik
genetik neden veya mutasyon cogu kisi icin bilinmemektedir.

Kromozom 9q, NOTCH1’deki mutasyon, GATAS5, GATA6 ve NKX2-

5 gibi diger tek genlerdeki mutasyonlar BAV ile iliskilendirilmistir.



e Hastalarin %90’nindan fazlasinda yakinma - bulgu

yvoktur ya da minimal semptomlar ile seyreder.

 BAV’li hastalar baslangicta olmasa bile ileride

gelisebilecek olan 3 6nemli komplikasyon olan
— Aort stenozu
— Aort yetersizligi

— Asendan aort dilatasyonu acisindan izlenmelidir.



AS-BAV

* Otopsi serilerinde, bikluspit aort kapaklarinin yizde 15 ila

75'inde aort darligi mevcuttur.

* Cerrahi serilerde, yetiskinlerde aort kapak replasmanina yol
acan aort darhiginin yaklasik ytuzde 50'si bikUspit aort kapak

stenozuna baghdir.

* Bikuspit aort kapak stenozu, triklispit aort kapak stenozu

icin beklenenden ortalama 5-10 yil dnce ameliyat gerektirir



AY-BAV

BikUspit aort kapagi komplikasyonu olan aort yetersizligi,
aort darligindan daha az yaygindir ve hastalarin yaklasik %2
ila 10'unu etkiler. Komplike aort darligi ile birlikteligi daha
siktir.

Saf aort yetersizligi daha cok genc hastalarda gorular.

BikUspit aort kapagi, gelismis diinyada birincil aort

yetersizliginin en yaygin nedeni olarak kabul edilmektedir.



*Bikuspit aort kapagi ve ascenden aort
anevrizmasi ile iliskili hastaliklar;
= Aort koarktasyonlu hastalar (%30-50)
=  Turner Sendromu (%30)
= Marfan Sendromu

= |oeys-Dietz sendromu (%2,5ila 17

arasinda)

= Ailesel torasik aort anevrizmasi
sendromu (%3)

-

Tek gen mutasyonlari( NOTCH1,
GATAS5, GATA6, NKX2-)

Copyrights apply

Condition

Incidence of BAV

(percent)
Coarctation of the aorta 50
Turner syndrome 30
Supravalvular aortic stenosis 30
Subvalvular aortic stenosis 23
Patent ductus arteriosus Unknown
Sinus of Valsalva aneurysm 15to 20
Ventricular septal defect 30
Shone complex 60 to 85
Ascending aortic aneurysm Common
Loeys-Dietz syndrome 2.5to 17
ACTA2 mutation familial thoracic aortic 3
aneurysm syndrome
MAT2A mutation familial thoradc aortic Unknown

aneurysm syndrome

BAV: bicuspid aortic valve.




BAV- iliskili Kardiyovaskiiler Hastaliklar

*BikUispit aort kapagi tek basina var olabilir veya diger
konjenital kardiyovaskuler ve aortik bozukluklarla iliskili
olabilir,

*Aort koarktasyonu (%6)

*Supravalviler aort darligi,

*Subvalviler aort darlgi,

*Ventrikller septal defekt,

*Patent duktus arteriozus

*Valsalva sinUsU anevrizmasidir.

Copyrights apply



BAV- Klinik Bulgular

*BikUspit aort kapagi olan hastalar uzun bir sire
asemptomatik kalabilir.

Siddetli aort darligi olan bazi kisilerde nefes darlgi,
egzersiz toleransinda azalma, egzersizle ilgili bas donmesi,
anjin ve senkop gelisebilir.

*Aort darligi veya yetersizligi Gfirimleri mevcut olabilir.
*Fizik muayenede, aort koarktasyonu gibi bir arada bulunan
hastaliga bagli olarak nabizlarin alinamamasi veya

hipertansiyon gorulebilir.

Copyrights apply



BAV+AD - Semptomlar

* Senkop

* Anjinal gégus agrisi

* Egzersiz toleransinda azalma
* Egzersizle iliskili bas donmesi
* Nefes darlig

 Kalp yetmezligi

* Ani kardiyak 6ltim gelisebilir.

Copyrights apply



BAV+ AD - Fizik muayene

Kan Basinci: Sistolik kan basinci duser, nabiz basinci daralir.

Nabiz: Pulsus parvus et tardus; AD'nin karakteristik nabzi, el
altinda yavas yavas yukselen, gecikmis yuvarlak bir doruk
yaptiktan sonra yavas yavas el altindan cekilen, disuk

amplitGtla bir nabizdir.

Palpasyonda: apikal vuru normal lokalizasyondadir, ancak el

altina yavas gelir, el altinda uzun kalir ve el altindan yavas kacar.

Aort odaginda, bazen boyuna da yayilan sistolik trill palpe

edilebilir.



Birinci kalp sesi (S1): Genellikle normaldir.

Ikinci kalp sesi (S2): Hafif aort darliklarinda normal olabilir. Darligin
siddeti arttikca ikinci kalp sesinin aortik komponentinin (A2) siddeti

azalir. Ikinci kalp sesinde paradoks ikilenme olusur.

Ugiincii kalp sesi (S3): Onemli sol ventrikiil disfonksiyonu olunca

duyulur.

Dordiincii kalp sesi (S4): Aort darliginda sol ventrikiil esnekliginin

azalmasi nedeniyle genellikle isitilir.



SM

 Ejeksiyon kliki: Isitiimesi darligin
siddetini degil, kapagin hareketli
oldugunu ifade eder.

« Ufiirim: AD’nda en iyi aort
odaginda isitilen, boyuna yayilan,
birinci kalp sesinden kisa bir sure
sonra baslayan ve ikinci kalp sesinin
A2 komponentinden énce sonlanan,
kresendo-dekresendo seklinde
sistolik ejeksiyon Gflirimu
(midsistolik Gfardm) isitilir. UfGrim
saga daha fazla olmak lizere, boyuna
yayilir.



Signs of aortic disease

Auscultation at base of heart: o Carotid pulse:

Ejection click (EC) slow upstroke, ‘plateau’
— ifvalve is mobile pulse - reflects "damped’ LV
Mid-systolic murmur (MSM) ejection across stenocsed
- turbulent flow across

d aortic valve
aortic valve

LV impulse: thrusting
-~ reflects LV hypertrophy

S4: vigorous atrial
contraction to fill stiff,
‘noncompliant’ LV

i —

Fig.98 Signs of aortic stenosis.
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* AD’nda cogunlukla sol ventrikul hipertrofisine ait degisiklikler
bulunur.



Telekardiyografi

@L mingRad I
All Rights

» Asendan aort darlik sonrasi (poststenotik) dilatasyon
sebebiyle genislemistir.


http://www.learningradiology.com/caseofweek/caseoftheweekpix2008/cow289arr.jpg

Ekokardiyografi

AD’nda ekokardiyografi taniyi
dogrulamak ve darligin siddetini
belirlemek icin en 6nemli tani
yontemidir.

Kapagin anatomisi, kalinligi,
kalsifikasyon derecesi ve
yvaprakcik hareketleri
degerlendirilir.

Konsantrik LVH nin dizeyi ile LV
sistolik fonksiyonlari (EF )
belirlenir.

Doppler yontemiile ortalama
transvalvller basing¢ gradienti,
kapak alani ve maksimum jet

akim hizi hesaplanabilir.






BAV+AORT DARLIGI - Tedavi

» Kritik hastaligiolan yenidogan ve kalp e Balon vaIvqupIasti
yetmezligi olan bebekte ciddi obstriksiyon

 Cerrahi valvotomi

varsa acil girisim endikedir.

e Kapak replasmani
* <25 mmHg: Hafif AS. Yillik takip onerilir.

. -
* 40-50 mmHg: Orta AS. Asemptomatik Ross proceduru

hastalar6 ayda 1 takip edilir, semptomatik

hastalartedavi edilir.

 >50 mmHg: Ciddi AS. Semptomlari olsun ya da

olmasin, bu hastalarda girisim gereklidir.
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BAV - AY

* Biklspid aort kapagi olan hastalarin yaklasik ytzde 2
ila 6'sinin uzun sureli takip sirasinda siddetli aort
vetersizligi nedeniyle aort kapak replasmani
gecirdigini bildirmistir.

* Biklspit aort kapagi, gelismis dlinyada aort
yetersizliginin en yaygin nedeni olarak kabul

edilmektedir.



BAV + ASENDAN AORT DILATASYONU

e Bikuspid aort kapak hastaligi olan hastalarda
bildirilen aort dilatasyonu prevalansi ytuzde 20 ile

84 arasinda degismektedir.

* Semptomatik hastalarda vital bulgular normal
olabilir veya sinus tasikardisi, orta - siddetli
hipotansiyon gosterebilir.

* Anibaslayansiddetli gogis, sirt ve / veya karin

agnisiile basvuran hastalarda da anevrizma

raptaru akla gelmelidir,



BAV- Prognoz

*Bazi bireylerde, biklspit aort kapagi klinik olarak sessiz kalir ve bir
omur boyu neredeyse normal olarak islev gorur.
*Biklispit aort kapaginin dogal seyrinde;
eaort darligi,
*aort yetersizligi,
*enfektif endokardit,
*aort anevrizmasi,
*aort diseksiyonu
*bir arada var olan konjenital kalp kusurlarinin sekelleri
* [lave kapak lezyonu veya aort komplikasyonu genc yasta énemli

morbiditeye (veya mortaliteye) yol acar.

Copyrights apply



Aile taramasi

e 2014 AHA / ACC kalp kapak hastaligl kilavuzu BikUspit aort
kapagl veya torasik aort anevrizmasi olan hastalarin birinci

derece akrabalarinin taranmasini 6nermektedir.

 Tarama genellikle ekokardiyografi ile yapilir ve aort koki ve

asendan aortun degerlendirilmesini icermelidir.

 Tarama yapilirken asendan aort ekokardiyogramda iyi

gorulmezse BT veya MR oOnerilir



Hastamizin aile taramasinda

* Babada
— BAV
— AY orta
— Asendan aort dilatasyonu

* Anne

— Patoloji saptanmadi

* Kiz kardesinde

— BAV saptandi ilave patoloji izlenmedi



BAV ve Spor

* Aort dilatasyonu ve ciddi AS olmayan bikuspit aort
kapakli hastalar tim yarismali sporlari yapabilir.

 BAV ve dilate asendan aortu olan (<45 mm) hastalar
orta siddette yarismali sporlari yapabilirler fakat
carpisma ve travma yaratabilecek sporlardan
kacinmalidirlar.

e Ciddi aort dilatasyonu olan(>45 mm) hastalar da ise
fiziksel aktivite kisitlamalidir.



izlem

* Hastaya efor kisitlamasi 6nerildi.
* Yarismali sporlara katilamaz.
* 6ayaraile EKO ile izlemi devam ediyor.



BAV- TAKIP

Aort darligi olan hastalar icin;
*Ciddi aort darliginda her 6 ila 12 ayda bir
eOrta- hafif aort darliginda ise her 1-2 yilda bir

ekokardiyografi ile takip 6nerilmektedir.



