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Sað ventrikül ne kadar basýnç üretebilir? Eriþkin bir
hastada saptanan izole konjenital pulmoner darlýk
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Özet
Sað ventrikül çýkýþ yolu obstrüksi-
yonunun en sýk nedeni neden pul-
moner darlýktýr. Tüm yaþ gruplarý
gözönüne alýndýðýnda izole pulmoner
darlýk, konjenital kalp hastalýk-
larýnýn %7 ile %10'unu oluþturmak-
tadýr. Bu yazýda 213 mmHg gradi-
yentli ve bilgimiz dahilinde olduðu
kadarý ile literatürdeki en yüksek
gradiyente sahip pulmoner darlýk
olgusu sunulmuþtur.
Anahtar kelimeler: Ciddi pulmoner
darlýk

Summary
How much pressure can the right
ventricle generate? Isolated con-
genital pulmonary valve stenosis in
an adult
Pulmonary stenosis is the most com-
mon reason of right ventricular out-
flow tract obstruction. Isolated pul-
monary valvular stenosis constitutes
7% to 10% of patients with congeni-
tal heart disease in all age groups.
We present a case of isolated pul-
monary stenosis with 213 mmHg
transvalvular gradient, which to our
knowledge, is the most severe
transpulmonic gradient in the litera-
ture.
Key words: Severe pulmonary steno-
sis

Giriþ
Pulmoner darlýk, çocukluk veya yetiþkin dönemde tanýsý konabilen ve nadir

olmayan konjenital bir anomalidir. Sað ventrikül çýkýþ yolu obstrüksiyonunun
en sýk nedenidir ve diðer sað ventrikül çýkýþ yolu obstrüksiyonu nedenlerinden
farklý olarak, izole pulmoner darlýk olgularý çoðunlukla giriþim görmeden
eriþkin yaþ grubuna ulaþýrlar. Bu yazýda, 20 yaþýnda çok hafif semptomlara rað-
men oldukça yüksek pulmoner gradiyente sahip bir olgu sunulmaktadýr.

Olgu Sunumu
Orta-aðýr eforla nefes darlýðý þikayeti bulunan ve askerlik sýrasýndaki ilk rutin

muayenesinde sistolik üfürüm duyularak bölge hastanesinden gönderilen 20
yaþýndaki erkek hasta, tetkik ve tedavi için kliniðimize yatýrýldý. Hastanýn kan
basýncý 110/80 mmHg, nabýz 90/dak, solunum sayýsý 16/dak idi. Fizik
muayenede siyanoz, "clubbing", juguler venöz distansiyon, hepatosplenomegali
ya da ödem saptanmadý. Palpasyonla sol sternal üst kenarda "thrill" tespit edildi.
Oskültasyonda S1 normal ve S2 çift olarak belirlendi. Sol sternal kenarda sað
ventriküle ait olduðu düþünülen S4 tespit edildi. Sol ikinci interkostal aralýkta
en iyi duyulan ve sol sternum hizasýnda yayýlým gösteren 4/6 þiddetinde sistolik
kreþendodekreþendo üfürüm saptandý. EKG sað ventrikül hipertrofisi ile
uyumlu idi (Þekil 1). Ýki boyutlu transtorasik ekokardiyografide normal sol ven-
trikül fonksiyonlarýnýn yaný sýra belirgin sað ventrikül hipertrofisi saptandý.
Parasternal aort kýsa eksende, kalýnlaþmýþ ve açýlýmý kýsýtlý pulmoner kapakçýk-
lar görüntülendi (Þekil 2). Ayný eksende Doppler ekokardiyografi ile pik sisto-
lik pulmoner gradiyent 213 mmHg olarak ölçüldü (Þekil 3). Pulmoner arter
infindibulumda ve supravalvüler pato-
loji saptanmadý. Sað ventrikül fonksi-
yonlarýnýn apikal 4 odadan yapýlan

Þekil 1. Olgunun EKG'si    Þekil 2. Parasternal aort kýsa eksende pulmo-
ner kapak
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görsel incelemesi sonucunda-sað
ventrikül serbest duvar ve triküspit
anulus hareketlerinin-normal oldu-
ðuna karar verildi. Hastada pulmoner
darlýða eþlik eden baþka anomali sap-
tanmadý. Balon valvüloplasti plan-
lanan hastada iþlem öncesinde pul-
moner kapaktan geçilemediði için
iþlem iptal edildi ve hastaya cerrahi
tedavi önerildi. Bu öneriyi kabul
etmeyen hasta baþka bir merkezde
deðerlendirilmek üzere haliyle tabur-
cu edildi.

Tartýþma
Pulmoner darlýk genellikle kon-

jenital nedenli olup, konjenital kalp
hastalýklarýnýn yaklaþýk %7-12'sini
oluþturur (1). Olgularýn %80'inde
darlýk, kapak seviyesindedir ve erkek-
lerde daha fazla görülür (1). Konje-
nital pulmoner darlýk tek baþýna veya
ventriküler septal defekt gibi diðer
problemlerle beraber olabilir.

Pulmoner darlýðý olan bir hastada
semptomlarýn geliþimde en önemli
etken darlýðýn derecesi ve sað ven-
trikül fonksiyonlarýdýr. Hastamýzda
çok ciddi pulmoner darlýk olmasýna

raðmen semptomlarýn göreceli olarak
hafif olmasý, sað ventrikül fonksiyon-
larýnýn normal olmasý ile açýkla-
nabilir. Sað ventrikülün birincil göre-
vi pulmoner yataða olan akýmýn
devamlýlýðýný saðlayarak sað atriyu-
mun düþük basýncýnýn idamesini
saðlamaktýr (2). Önyükteki deðiþim-
lere karþý oldukça iyi deðiþim göstere-
bilen sað ventrikül, ard-yükteki artýþa
karþý oldukça hassastýr (2). Sað ven-
trikülün basýnç-volüm eðrisi uzamýþ
ejeksiyon, kýsa izovolemik kasýlma ve
gevþeme dönemleri nedeni ile sol
ventrikülden farklý olarak üçgen
þekillidir ve ard-yükteki artýþ bu
nedenle sað ventrikül tarafýndan iyi
tolere edilememektedir (3). Olgu-
muzda ise karþýt olarak, artmýþ ard-
yüke raðmen sað ventrikül kontrak-
tilitesinin korunmuþ olduðunu tespit
ettik.

Yetiþkin bir hastada çok yüksek
dereceli pulmoner darlýk oldukça
nadirdir. Özme ve ark.nýn ortalama
yaþýn 7 olduðu 10 hastalýk çalýþmasýn-
da, en yüksek sistolik pulmoner
gradiyent 180 mmHg'dir (4). Bu
derecede gradiyentli pulmoner darlýðý
olan bir hastada pulmoner valvülo-
plastinin gerekliliði tartýþýlmazdýr.
Ancak olgumuzda taný ve tedavi
amaçlý kateterizasyonda pulmoner
kapaktan geçilememesi, iþlemin
yapýlamamasýna yol açmýþtýr. Wang ve
ark.na göre, lezyondan kateter veya
kýlavuz tel ile geçilememesi baþarýsýz
pulmoner valvuloplasti iþleminin en
önemli nedenini oluþturmaktadýr (5).
Bu durumda cerrahi iþlem öne-

rilmekle beraber, hastamýz bunu
kabul etmemiþtir.

Olgumuzda gösterildiði gibi çok
yüksek derecede pulmoner darlýk
nedenli ard-yük artýþýna karþýn, sað
ventrikül fonksiyonlarýnýn normal
sýnýrlarda kalmasý ve hastada yalnýzca
hafif-orta dereceli semptomlar
olmasý, sað ventrikülün ard-yük
artýþýna karþýn belirgin bir rezervinin
olduðunu düþündürmektedir. Sol
ventrikül için bile yüksek sayýlabile-
cek gradiyentlerde sað ventrikülde
uzun dönemde dahi yetersizlik
geliþmemesi, sað ventrikülün yüksek
basýnçlara karþý adaptasyonunu ve
potansiyelini göstermekte ve olgu-
muzu ilginç hale getirmektedir.
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Þekil 3. Pik sistolik transpulmonik gradiyent


