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Ozet

Perikardin konjenital agenezisi cok nadir goriillen ve
genellikle herhangi bir bulgu vermeden seyreden bir
anomalidir. Bu yiizden ¢ogunlugunun tanisi otopsi veya
cerrahi miidanale esnasinda konur. Klinigimizde kardiyak
patoloji nedeniyle ameliyata alinan, ancak perikardiyal
agenezis agisindan asemptomatik olan iki hastada cerrahi
miidahale esnasinda komplet perikardiyal agenezis
saptandi. Bir hastada komplet perikardiyal agenezcis
patolojisine koroner siniis anomalisi de eslik etmekteydi.
Her iki hasta farkh kardiyak patolojiler nedeniyle
ameliyat  edilmis,

herhangi bir  komplikasyona

rastlanilmadan taburcu olmuslardir.

Anahtar Kelimeler: Perikardin konjenital agenezisi

Summary

Congenital defects of the pericardium are rare. Total absence
of the pericardium is rarely symptomatic. Frequently, the
diagnosis of congenital pericardial defect is not made until
surgical exploration in undertaken or postmortem examination
is performed. We have seen this pathology at two patients who
were operated on for other cardiac disease. One of them had
coronary sinus anomaly with this defect. They were
discharged from the hospital without any complication.
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Giris

Perikardin konjenital agenezisi, ¢ok nadir rastlanilan bir
anomalidir (1). Cogunlukla asemptomatik olan bu anomalinin
tanis1 genellikle otopsi veya cerrahi miidahale sirasinda konur.
Klinigimizde baska kardiyak patoloji nedeniyle opere edilen
iki hastada operasyon esnasinda komplet perikardiyal agenezis
saptandi. Her iki hastada da kalp normal anatomik yerlesimli
olup, kalpte herhangi bir rotasyon yoktu.

Olgu

Olgu 1:

Klinigimize eforla ¢abuk yorulma sikayeti ile bagvuran 17
yasindaki erkek hastanin yapilan iki boyutlu ekokardiyografik
inceleme ve kardiyak kateterizasyon sonucunda sekundum
atrial septal defekt, valvuler pulmoner stenoz ve perimem-
branéz ventrikuler septal defekt saptandi. Cekilen elektro-

kardiyografide sag ventrikiil hipertrofisi, sag aks deviasyonu;
teleradiyografide kalbin biiylimiis oldugu (KTO > %60) sap-
tandi. Kardiyak patolojinin diizeltilmesi amaci ile hasta
operasyona alindi. Mediyan sternotomi sonrasi komplet sol
perikardiyal agenezis goriildii. Kalp anatomik pozisyonunda
olup sag kalp bosluklarinda genisleme mevcuttu. Sag
atriotomi yapildiginda fossa ovalis tipi 3x2 cm boyutlarinda
sekundum ASD goriildii. Sag atrium ve atrial septal defekten
sol atriumun iyice incelenmesine ragmen koroner siniis
bulunamadi. Defekt primer kapatildiktan sonra sag
ventrikiilotomi yapildi. Valvuler pulmoner darlik ile birlikte
2x2 cm ebatlarinda perimembranéz VSD goriilerek sentetik
yama ile kapatildi, daha sonra pulmoner kapaga
kommissurotomi uygulandi. Postoperatif donemde herhangi
bir problemi olmayan hasta, sorunsuz olarak yasamina devam
etmektedir.

Olgu 2:

2 yildan beri devam eden go6giis agris1 sikayeti ile klinigimize
basvuran 73 yasindaki erkek hastanin yapilan koroner
anjiografisinde koroner arter hastalig1 tesbit edilerek koroner
bypass amaciyla hasta operasyona alindi. Mediyan sternotomi
sonrast kalbin sag posterolateral tarafindaki perikardiyal
kalintilar disinda komplet perikardiyal agenezis saptandi
(Resim-1).

Kalp normal anatomik pozisyonundaydi. CABG ameliyati

uygulanan hasta, postoperatif déonemde problemsiz olarak
taburcu edilmis olup halen yasamina sorunsuz olarak devam
etmektedir.



Tartisma

Perikardin konjenital agenezisi nadirdir. Komplet veya
parisyel agenezis yaklagik 1/14000 oraninda goriiliir ve 3:1
oraninda erkeklerde daha siktir (2). Hastalarin %30’unda da
patolojiye eslik eden dogumsal kardiyak anomaliler vardir (3).
Sol perikardin dogumsal yoklugu, sol ana kardinal venin veya
sol Cuvier duktusun erken atrofisi sonucu olusmaktadir (1,4).
Normalde sol Cuvier duktus atrofiye olarak sol superior inter-
kostal venin bir kismimni olusturmaktadir. Sag Cuvier duktus
ise superior vena kava seklinde devam eder ve sag ploro-
perikardiyal membranin kapanmasini saglar. Bu nedenle peri-
kardiyal agenezis sol tarafta daha siktir (1). Komplet sol
perikardin yoklugunda, kalbin sola dogru rotasyonu ve buna
bagl trikiispit kapak yetmezligi olusabilmektedir (4). CT ve
MRI tani i¢in faydali, ancak her zaman yeterli olamayan
noninvaziv inceleme yontemleridir (5,6). Perikardin komplet
yoklugu, cogunlukla asemptomatik seyretmesine karsin, sol
perikardin parsiyel yoklugunda potansiyel kardiyak harni-
asyon, strangiilasyon ve inkarserasyon riski bulundugundan bu
hastalar klinige semptomla (aritmi, angina, senkop, trombo-
emboli vb.) bagvurabilirler veya ani 6liim gelisebilir (1,4,7-
13). Semptomsuz hastalarda tim1 zordur ve c¢ogunlukla da
cerrahi explorasyon veya post-mortem inceleme esnasinda
tesbit edilir. Semptomatik perikardiyal agenezis olgularinda
semptomlari gidermek, kardiyak herniasyon ve strangiilasyonu
onlemek i¢in cerrahi miidahale gerekmektedir (1,4,11-15).
Semptomatik olanlarin biiyiik kismi, parsiyel perikart yoklugu
vakalart oldugu icin, cerrahi tedavide defekt ¢ok kiiciik ise
primer kapama ya da perikardiyal rezeksiyon, sol atrial
appendektomi, yama ile perikardiyal defekti kapama gibi
tekniklerden  herhangi  biri  kullanilabilir  (1,4,11-15).
Hastalarimizin her ikisi de komplet perikardiyal agenezis
yoniinden asemptomatikti. Diger kardiyak lezyonlar nedeniyle
operasyona alindilar ve cerrahi esnasinda komplet perikardiyal
agenezis saptandi. Bir hastanin ileri yasina ragmen her iki
hastada da kalpte herhangi bir rotasyon yoktu. Bir hastada ek
olarak, cerrahi girisim sirasinda goriilemeyen koroner siniis
nedeniyle postoperatif birinci haftada yapilan kontrol
angiografisinde vena cava inferiora agilan koroner siniis
anomalisi saptandi.

Sonug olarak, ¢ok nadir goriilen ve genellikle asemptomatik
seyreden perikardin dogumsal agenezisi i¢in, herhangi bir
kardiyak komplikasyona yol agmadig: siirece, cerrahi miida-
haleye gerek duyulmamaktadir. Ancak ciddi komplikasyonlara
yol agmas1 durumunda gerekli cerrahi girisimlerin yapilmasi
gerekmektedir.
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