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Ozet

Biz, sine-anjiografik olarak anevrizmal formasyon
gosteren sol-sag santh 14 olguyu anjiografik, operatif ve
patolojik bulgular ile karsilastirip analiz ettik. 2 olguda
tibbi, 12 olguda ise cerrahi tedavi karar aldik.

Hastalarin ortalama yas1 19 £ 9, 9°u kadin, 5’i erkekti.
Tiim hastalarda sine-anjiografik olarak interventrikiiler
septumda aort kapak altinda sag ventrikiille dogru
protriide olan bir kese goriintiisii saptandi. Anjiografik
olarak kese, eldiven parmagi, karmbahar, divertikiil ya da
kubbe yapmis sekilde goriiniiyordu.

Yedi vakanin preoperatif eksplorasyonunda gercek
perfore anevrizmal kese saptandi. Uc hastada
perimembranéz dokular olduk¢a fibrotik, kalinlasmis ya
da birden fazla perforasyon vardi. iki hastada trikiispid
septal liflet altinda, septumun posteroinferior parcasinda
kapak kordalar1 arasinda gizlenen defekt saptandi.
Sine-anjiografik olarak membranéz septum patolojilerini
acitka tammmlamak her zaman miimkiin olmaz.
Ekokardiyografi operatif karar icin ek bilgiler verir.

Rezeke edilen 6rnegin patolojik muayenesi, elastikliflerin
time yakin kaybim ve mukopolisakkaritlerin asir:
birikimini gosterdi.

Membranoéz septum anevrizmasi, supraventrikiiler
tasikardi ataklar1 olan genc¢ hastalarda ayiric1 tamda
diisiiniilmesi gereken bir patolojidir. Sant miktar1 az da
olsa olas1 komplikasyonlar1 nedeniyle cerrahi olarak tedavi
edilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Anevrizma, membranéz septum,
trikiispid kapak, histoloji, elastik lifler.

Summary

We analysed 14 cases presenting with an aneurysmal
formation of the membranous septum and a left-to-right
communication by comparing angiographic, operative and
pathological findings. We decided to apply medical treatment
in 2 cases and surgical treatment in 12 cases. The mean age of
the patients was 19 + 9 years and nine of them were female, 5
were male. Cine-angiographies of all patients revealed a sac
image protruding to the right ventricle at the most upper part
of the inventricular septum, just below the aortic valve.

Anigographically teh sac was like a glove-finger, a
cauliflower, a diverticulum, or dome-shaped. Perioperative
exploration of 7 cases revaled a perforated true aneurysmal
sac. In three patients, permembranous tissues were severely
fibrotic, thickened or having more than one perforations. Two
patients possessed a defect under the septal leaflet of the
tricuspid valve at the postero-inferior part of the septum,
hidden between the chordae of the valve. Defining clearly the
membranous septum pathologies is not always possible, by
cine-angiography. Echocardiography provides additional
information for operative decision. Pathological examination
of the resected specimens showed almost total loss of elastic
fibers and extensive accumulation of mucopolysaccharides.

Keywords: Aneurysm, membranous septum, tricuspid valve,
histology, elastic fiber.

Giris

Membrandz septum anevrizmalart (MSA), kardiyak patolojiler
arasinda ender goriilen bir grup olarak nitelendirilse de son
yillardaki diagnostik ilerlemeler ve preoperatif ayirict tanida
daha sik diisiiniilmeye baslandig: igin gergek sikliginin daha
yiiksek oldugu saptanan bir patolojidir.

Bu galismada, Istanbul Dr. Siyami Ersek Gégiis Kalp Damar
Cerrahisi Merkezinde 1985 Nisan — 1996 Kasim tarihleri
arasinda tani1 konulan ve cerrahi tedaviye alman MSA
olgularma yaklasim tarzimizi, patolojinin  anjiografik
goriinliimiinii, operasyon endikasyonlarimizi, operasyonda
yaklagim seklimizi ve alman anevrizmatik kesenin patolojik
incelemesini sunacagiz. Calismanin amaci, farkli olusum
mekanizmalar1 olan bu patolojinin dzellikle supraventrikiiler
tasikardi (SVT) ataklar1 olan geng hastalarda akla gelmesinin
onemini vurgulamak ve sant miktar1 yaninda olast
komplikasyonlar nedeniyle cerrahi tedavinin her zaman
diisiiniilmesi gereken bir tedavi sekli olabilecegini tartigmaktir.
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Materyal ve Metod

Istanbul Dr. Siyami Ersek Gogiis Kalp Damar Cerrahisi
Merkezi’'nde 1985 Nisan — 1996 Kasim tarihleri arasinda 9’u
kadin, 5’1 erkek, ortalama yas1 19 = 9 olan 14 hastaya
ckokardiyografi ve anjiografi uygulandi.  Arastirilan

parametreler interventrikiiler iligki, son ventrikiil (LV) caplari,
pulmoner arter Dbasinglar1  (PAP), Qp/Qs oranlari,
interventrikiiler gradiyent ve kese goriiniimii idi. Anjiografide
MSA kesesi eldiven parmagi ve divertikiil seklinde
goriiniiyordu (Resim 1,2).

Resim 1: MSA kesesinin angiografik gorintiisii (Eldiven
parmagt gortinimii)

Resim 2: MSA kesesinin angiografik goriintiisti (Karmbahar
goruniimii)

Preoperatif ekokardiyografide ortalama LV diastolik ¢ap
(LVDd) 5 £ 0.4 cm, LV sistolik ¢ap (LVSd) 3.4 £ 0.3 cm ve
PAP 30 + 5 mmHg bulundu. Defekt iizerinde ortalama 70.5 +
11 mmHg gradiyent 6l¢iildi.

Sik SVT ataklart olan 2 olgunun tetkiklerinde L'V ¢aplarinin
normal smirlarda oldugu, PAP’larinin yiikselmedigi, Qp/Qs
oranlarmin 1 olarak saptandigi ve medikal tedaviye yanit
alindig1 i¢in, birisi 57, digeri 34 yasinda olan bu olgularin tibbi
tedavi ve tele ve ekokardiyografi kontrolleri ile izlenmesine
karar verildi.
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iki olguda LV-sag atriyum (RA) sant1 vardi. Higbir olguda sag
ventrikiil ¢ikim yolu darligi (RVOTO), enfektif endokardit ve
aort yetersizligi (Al) yoktu. Diger olgularda Qp/Qs oraninin
1.5 £ 0.5 olmasi, direngli tasikardi ataklari, anjiografide kese
saptanmas1 sonucu, MSA’nin olast komplikasyonlar1 da
gozoniine alinarak operasyon karari alindi.

MSA tanistyla operasyona alinan 2 olgunun ameliyat sirasinda
yapilan incelemesinde ger¢ek bir MSA olmadig, trikiispid
septal lifletin biiyllk perimembrandz ventrikiiler septal
defektin  (VSD) kenarlarina yapisarak inkomplet spontan
kapanmaya yolagtigt ve anevrizmatik bir goriinim
olusturdugu saptandi. Septal lifletin altinda genis bir
interventrikiiler defekt goriilerek yama ile kapatildi.

On olguda transatriyal, iki kiside de transventrikiiler yaklagim
tercih edildi. Peroperatuvar MSA eldiven parmagi seklinde

goriiniiyordu (Resim 3). Dokuz hastada anevrizmal kese
rezeke edilerek defekt (Resim 4) PTFE yama ile kapatild:
(Resim 5).

Resim 3: M54 'nmn peroperatuar eldiven parmag seklindeki

corunn

Resim 4: Kese rezeksivonu sonras: seplal defeki gdriiniimui
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Resim 5: PTFE vama ile septumun onarini

3 olguda perimembrandz dokular olduk¢a kalin ve fibrozdii.
Bu olgularda teflon takviyeli matres siitiirlerle defekt onarildi.
Bir olguda atriyal septal defekt (ASD) + trikiispid yetersizligi
(TD) nedeniyle ASD yama ve Tr. De Vega aniiloplastisi
uygulandi. MSA ile birlikte, interatriyal septum anevrizmasi
iki olguda gozlendi. Interatriyal septum defekti yama ile
kapatildi. Ayrica ileri derecede mitral yetersizligi (MI) oldugu
icin mitral valve replasmani (MVR) da yapildi.

Bir olgu redo vakaydi. 11 yil dnce VSD yama operasyonu
yapilmisti. Rezidiiel sant nedeniyle reoperasyona alindi.

Resim 6: Operasyvonda rezeke edilen kese parcaciklarmmn

makroskopik gériintimii

Patolojik Inceleme ve Goriiniim

Operasyonda aldigimiz kesenin (Resim 6), patolojik
incelemesinde, MSA olgularinda membrandz septum
dokusunda elastik liflerin pargalandigini, devamliliginin
bozuldugunu ve Onemli Olglide azaldigmi, ayrica
mukopolisakkarit yapinin arttigini saptadik (Resim 7, 8).
Patolojik inceleme ile ger¢ek membrandz septum dokusu ile
trikiispid kapak dokusunu ayirdetmek zordur. Literatiirde bu
konuda ayrintil1 bilgi bulunmamaktadir.

Tim hastalar postoperatif donemde ekokardiyografik olarak
kontrol edildi ve hi¢birinde rezidiiel sant izlenmedi.

Tiim vakalarla ilgili bilgiler Tablo 1’de dzetlenmistir.

Resim 8 Elastid FiTerre Lavdu ve medinda mipekopelisabikarit

firikim

(PAS-Alcian Blue, pH: 2. 5x 2000
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Yas, cinsiyet | Yakinma LVDd | LVSd | Qp/Qs | PAP | Gradient | Tedavi

Lolgu | 57, K Carpint 5.3 3.5 1 30/11 95 Tibbi
2. olgu 9, K Carpinti 4.4 3 1.2 20/10 80 Yama
3.olgu | 30,K (arpinty 4.5 3 1.1 34/12 75 Plejitli siitiir
4.0lgu | 13, K Carpinti 4.8 3.6 1.5 30/10 64 Anevrizmektomit+PTFE yama
S.olgu | 15, E Carpinti 54 3.5 1.6 25 75 Plejitli siitiir, yama
6.0lgu | 36, K Nefes darligi 5.4 34 1.8 35 75 IASA+ MSA+MI Yama+Rezeksiyon, yama+MVR
7.olgu | 16,E Carpint1 5.0 3.6 1.9 30 70 Yama
8.0lgu | 19, K Carpinti 5.5 3.8 1.2 30 70 ASD+VSD+TI+Yama+Yama+TDVA
9.o0lgn | 33,K Carpinti 52 3.6 1.6 28 85 Yama

10. 0lgu | 23K Siniizal tasikardi 5.0 3.5 1.5 36 70 Teflonlu direkt siitiir

11.olgu | 30,K Carpinti 4.8 3.4 1.7 32 85 Teflonlu direkt siitiir

12. olgu 9, E Carpinti, yorgunluk 49 3.38 2.1 30 85 LV+RA sant1, yama

13.0lgu | 33K Carpinti 5.2 3.6 1.2 35 80 Reop., yama

14.0lgu | 34.E Carpinti, yorgunluk 4.53 3.0 1 16/8 85 Tibbi

Kisaltmalar:

LVDd: Sol ventrikiil divastolik ¢cap; LVSd: Sol ventrikiil sistolik cap; PAP: Pulmoner arter basinct, IASA: Interatrival septal anevrizma
MSA: Membrandz septum anevrizmasi; MI: Mitral yetersizligi;, MVR: Mitral valy replasmani; ASD : Atrival septal defekt;
VSD : Ventrikiiler ; septal defekt; TI : Trikiispid yetersizligi; TDVA : Trikiispid De Vega Anuloplasti;

LV-RA: Sol ventrikiil~Sag atrivum; Reop. : Reoperasyvon

Tartisma

Membrandz septum anevrizmasinin ilk goézlemi 1826 yilinda
Laennec tarafindan yapildi. ik tammm ise 1938 yilinda
Thurman yapti. Gergek sikligini belirlemek zordur. Ancak son
yillardaki taniya yonelik gelismeler ve ayirict tanida yerini
almasiyla sanildigindan daha sik oldugu ortaya cikmustir.
Siklikla kiigiik perimembrandz VSD ile birliktedir. Yas
ilerledik¢e insidans artar ve 14 yasinda en iist noktaya ulasir.
MSA ile birlikte olan VSD’ler, anevrizmasiz defektlerden
daha ¢ok kapanmaya egilimlidir (1,2,3).

Literatiirde spontan kapanma gosteren malalignment VSD’li
bir hastadaki patolojinin gergek bir MSA sanilabilecegine
dikkat ¢ekilmektedir (4,5).

Cabrera ve ark. 1992’de VSD + MSA beraberliginin %22.4
oldugunu, VSD’lerin hayatin ilk birka¢ yilinda spontan olarak
kapanabilecegini ve bu kapanmanin, defektin smirlarindaki
kas bilylimesi ya da trikiispid kapak dokusu tarafindan
olusturulan ventrikiil septum anevrizmasinca
gergeklesebilecegini bildirmistir. MSA’ nin %46.3°1 trikiispid
septal liflet tarafindan, %13.6’s1 trikiispid valve lifletleri ve
interventrikiiler membrandéz septum dokusu tarafindan
olusturulmustur (6).

Interventrikiiler membranéz septum dokusu tarafindan
olusturulan MSA  gercek  anevrizma  niteligindedir.
Perimembrandéz VSD’ler trikiispid ya da membrandz
septumdan gelisen dokularla kiigiiliip kapanabilir ki, buna
“ventrikiil septum anevrizma transformasyonu” denir. Boylece
septumun  membrandéz  kismindaki gercek  anevrizma
transformasyonundan ayrilir (7,8).

LV-RA sant1 goriilen olgularda trikiispid septal liflet yaninda
anterior liflet de tutulmustur ve bu defektler spontan
kapanmaz (3,9).
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Defektin kenarina yapisip gelen doku, VSD kapansa bile sol
ventrikiilde %4 oraninda subaortik fibréz bir ¢ikinti
olusturabilir. Ayrica sol ventrikiil c¢ikim yolu darlig
(LVOTO), infundibuler pulmoner stenoz (PS), aort kapak
deformiteleri goriilebilir. Sant miktar1 az da olsa, bu patolojiler
cerrahi tedaviyi gerektirebilir (3,10).

Membrandz septumdaki anevrizma seklindeki yapr gelisimi,
VSD’nin kismi ya da tam kapanmast sirasinda olusur.
Anevrizmal olusum nedeniyle RVOTO goriilebilir. MSA
endokardiyal yastikcik defekti ile beraber de olabilir.
Goriiniim kardiyak siklusla yakin iligkidedir. Kese, genellikle
sistolde belirginlesir (11).

Cogu vakanin klinigi sessizdir. Anjiografide sans eseri ya da
nekropside saptanabilir. Komplike vakalar semptomatiktir.
Anevrizma perfore olabilir, bakteriyel endokardit eklenebilir,
Al ya da TI goriilebilir (1,2) ve nadiren tromboze olur (12).
VSD kenarlarindan ¢ikan ince membranin kiigiik konal
¢ikintilart MSA yapisinit olusturur. Benign bir seyir, genelde
2’nin altinda bir Qp/Qs olabilecegi gibi, komplike olgular da
goriilebilir (13).

fleti ve ritm bozukluklari siktir. Bradikardi, AV blok ve
komplet dal blogu nedeni ile eks olan vakalarin nekropsisinde
MSA goriilmiis ve MSA ile His bundle’m yakin iliskide
oldugu saptanmistir (1,14). His demeti ve bifurkasyon MSA
altinda basiyaugrar ve fibroz doku olusur. Fibroz olusum,
anevrizma i¢ine olan kan akim tiirbiilansindan kaynaklanir.
MSA altindaki His demeti gerilir, pargalanir ve atrofiye ugrar.
Anevrizmal kese his bundle’in sag dali ve subendokardiyumda
yakin iliskidedir ve dejenerasyon goriiliir. Her ventrikiiler
sistol, anevrizma boynu diizeyinde iletim yollarinda traksiyona
neden olur (1).
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MSA ile birlikte VSD, AS, AI, subaortik stenoz, aort
koarktasyonu, corrected transpozisyon, bakteriyel endokardit
ve ASD de sik goriilebilir (1,2).

Lazarev ve ark. 1989 yilinda MSA’nin konjenital kalp
hastaliklart icinde %0.3, VSD’ler icinde %19.1 oranda
varoldugunu  bildirmistir. =~ Hemodinamik  anormallik,
komplikasyonlar ve eslik eden kalp hastaliklari cerrahi
endikasyonlar1 olusturur. MSA ile VSD beraberligi orani
%17.8’dir. Diizenli kontur ve genis tabani olanlar ‘gergek
MSA” iken, dar taban ve diizensiz sekilli olanlar ‘false MSA’
olarak adlandirilir (15).

Miyokard infarktiisii ve transaortik septal miyotomi sonrasi
muskiiler septum psddoanevrizmasi olusabilir. Infundibuler
pulmoner stenoz ve membranéz VSD cerrahi onarim
sirasinda membrandz septum diseksiyonu ve anevrizma
olusumu goriilebilir (16).

MSA’nin yayilimi en sik sag ventrikiile (RV) dogru, trikiispid
septal ve trikiispid anterior kapaklar arasinda nadiren
pulmoner valv altina dogru olabilir. Trikiispid valv {izerinden
RA’a, ¢ok nadiren hem RA’a hem de RV’e uzanabilir. Bazen
pulmoner arter kokii ile asindan aorta arasindan kalbin disina
dogru ¢ikabilir (2).

RVOTO yaparsa, RV basing artigina bagli olarak LV’e dogru
da uzanabilir. Trikiispid kapak anomalileri ile birlikte olabilir.
Septal lifleti iter, kalinlastirir ve sistolik regiirjitasyona neden
olabilir ya da trikiispid orifisi tikalayabilir. RV ejeksiyonuna
engel olabilir. Pulmoner kapaklarin prolapsusuna yol acarak
yetersizlige neden olabilir. Anevrizma kesesi kapali ya da agik
(1/4 vakada) olabilir (2).

Trikiispid kapagin o6zellikle septal lifletini tutan aksesor bir
doku olabilir. Bu doku, pos seklinde bir formasyonda olabilir
ve VSD ile birlikte goriilebilir. VSD’nin kenarlarina kordalar
yapismis olabilir ve anjiografide birden fazla defekt goriilebilir
(17). VSD’nin trikiipsid kapak ya da membrandz septumdan
gelisen dokularla kiiciiliip kapanmasma ‘ventrikiil septum
anevrizma transformasyonu’ denir (3,18).

MSA bakteriyel ya da mikotik endokardite bagli da olusabilir.
Bu enfeksiyonlarin anevrizma kesesinin iizerine mi oturdugu,
yoksa anevrizma kesesinin olusumuna mi neden oldugunu
belirlemek zordur (7). Aortik valv enfeksiyonlarinda olay
membrandz septum igerisine dogru ilerleyebilir, septal
endokard1 hasara ugratabilir. Fibroz dokularda iilserasyona,
anevrizmal doku gelisimine ve kesenin delinmesine neden
olabilir (2).

Tam

Anjiografik ve oksimetrik tetkikler ile konur. L—R sant
vardir. Sag taraf anjiografisi yararsizdir. LV anjiografisi
temeldir. Aort kapaklarin hemen altindan diastolde LV’e
uzanan, sistolde dilate olan, yuvarlak bir kesenin opasifiye
oldugu goriiliir. MSA, aorttan daha dnce opasifiye olur. En iyi
goriintii sol ventrikiil ¢ikim yoluna opak vermekle alinir.
Anjiografide kese, eldiven parmagi, riizgiir giilii, divertikiil ya
da kubbe yapmis sekilde goriiliir (Resim 1,2). Doppler eko da
tanida 6nemlidir. Pulse wave doppler ve 3 color flow maping
ile L—R sant gosterilir (2,6,19).

MSA’larmin patolojik incelenmesinde goriilen elastik liflerin
parcalanmasi, azalmast ve mukopolisakkarid yapinin artmas,

Barlow hastalig1 olarak bilinen mitral kapak prolapsusunda da
goriliir (20).

Operasyon Endikasyonu

Anjiografik olarak tan1 konmussa, izole nonkomplike
anevrizma varsa, sadece anevrizma icin operasyon
endikasyonu koymak tartisilan bir konudur. Ama bakteriyel
endokardit riski cerrahiyi giindeme getirebilir (2).
Nonkomplike bir anevrizma, baska bir konjenital kardiyopati
ile birlikte ise, cerrahi strateji alttaki konjenital defekte yonelik
planlanir ve anevrizma da tamir edilir. Ancak kii¢iik santli
interventrikiiler komiinikasyonlarin opere edilmesi
tartigmalidir. Komplikasyonlarin olusma riski cerrahi tedavi
icin belirleyii olacaktir (2).

Komplike anevrizma varliginda, yiiksek debili bir
perforasyon, aort yetersizligi ya da LV-RA fistiilii varsa
operasyon endikedir. Eger tani agik kalp cerrahisi sirasinda
konmussa, anevrizma tedavisi yapilmalidir (2,12).

Defektin kenarina yapisip gelisen doku, VSD kapansa bile
LV’de %4 oraninda subaortik bir ¢ikinti olusturabilir. Ayrica
sol ventrikiil ¢ikim yolu darligi, infundibuler pulmoner stenoz,
aort kapak deformiteleri goriilebilir (3,18).

Yogun antibiyoterapi gerektiren bakteriyel endokarditler
disinda tedavisi cerrahidir. Cerrahi tedavide basit kapama
yapilirsa, rezidiiel sant goriilebilir. En iyi tedavi, tamamen
cikarmak ve yama ile kapatmaktir. Ancak bazen fibroz
dokular1 ¢ok kalindir ve destek olarak kullanilabilir (21).

Sonuc¢

Geng bir hastada ritm ve ileti bozukluklar1 varsa bu
ekokardiyografik incelemeyi gerektirir. Sant miktarinin
yiiksekligi, ek anomalilerin varligi, VSD + Al olmas1 mutlak
endikasyonlar iken, komplikasyonlarin gelisme olasiligi,
ozellikle bakteriyel endokardit ise (sant miktar1 az da olsa)
relatif endikasyonlar1 olusturur.

Biz de yaptigimiz caligmada goriilecegi gibi, dogurabilecegi
olast  komplikasyonlarmn  agirligmi  gdzoniine  alarak,
MSA’larinin ciddi santa neden olmasalar da cerrahi olarak
tedavi edilmesi gerektigini diisiiniiyoruz.
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