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Supravalvuler aort stenozu, sol ventrikiil ¢ikim yolunda
obstriiksiyona yol acan patolojiler icerisinde en nadir
goriilen ve aortik tutuluma gore lokal veya diffiiz olarak
aorta liimenini daraltan konjenital bir hastaliktir. Otozomal
dominant gegis gosterilmigse de sporadik olgulara da
rastlanilmaktadir. Aorta disinda cogunlukla periferik
pulmoner arterleri, karotid arterleri ve nadiren de diger
major arterleri tutarak darliklar olusturur.

Kosuyolu Kalp ve Arastirma Hastanesi’nde, 1985 yilindan
giiniimiize kadar toplam 8 hastaya, supravalvuler aort
stenozu teshisi ile cerrahi girisim uygulandi. Hastalarin 5°i
(%62.5) erkek, 3’1 (%37.5) kadin ve yas ortalamasi 14.5 +
7 (7-29) yil idi. Hastalardan iki tanesinde Williams
Sendromu mevcuttu. Preoperatif ekokardiyografik ve
anjiografik  olarak  tetkikleri  yapilan  hastalarda
supravalvuler aort darligina ait ortalama sistolik basing
gradienti 88 + 36 mmHg (60-165 mmHg) olarak tesbit
edildi. En sik rastlanilan ek idi (%25). Supravalvuler
aortstenozu, hastalarin hepsinde lokalize tip idi. Tim
olgularda tek siniis aortoplasti yama teknigi ile assendan
aortadaki darlik gosteren bolge genisletilerek aortik
liimenin geometrik devamlilig: saglandi.

Erken veya ge¢ mortalite olmayip, tiim hastalar hayatlarini
aktif olarak devam ettirmektedirler. Hasta izlem siiresi
ortalama 62.25 + 43.75 (12-146) aydir. Postoperatif
takipte, belli periodlarla tiim hastalara ekokardiyografi ve
bir hastaya kardiyak Kkateterizasyon yapildi. Rezidiel
gradient ortalama 7.6 £ 7 mmHg (0-17 mmHg) olarak
bulundu. Hicbir hastamizda reoperasyon gerekmedi ve
reoperasyondan bagimsizlik orant 5 ve 10 yil i¢in %100
olarak bulundu.

Supravalvuler aort stenozu, progresyon gosteren ve cerrahi
olarak erken yaslarda diizeltilmedigi takdirde sol
ventrikiilii yiiksek basing yiikii ile kars1 karsiya birakarak
sol ventrikiil fonksiyonlarinda bozulma, koroner arterlerde
dilatasyon, tortiozite, anevrizma ve ateroskleroza neden
olarak ileriki donemlerde hastanin kaybedilmesine yol
acan konjenital bir hastaliktir. Lokalize tip supravalvuler
aort stenozlarmin tedavisinde tek siniis aortoplasti teknigi
kolay uygulanabilirlii yaninda orta ve uzun doénem
sonuglarinin olumlu olmasi nedeniyle tercih edilebilir bir
yontemdir.
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The Surgical Repair of Congenital Supravalvular
Aortic Stenosis by Single Sinus Aortoplasty Technique:
Mid-long Term Results

Supravalvular aortic stenosis is a rare form of left
ventricular outflow tract obstruction and it can be in local
or diffuse form. The disease may be inherited as an auto
somal dominant trait, although sporadic cases also ocur.
Except the aorta, peripheral pulmonary arteries and the
other major arteries can be involed.

At Kosuyolu Heart and Research Hospital, 8 patients
underwent surgically correction with the diagnosis
“supravalvular aortic stenosis” since 1985. 5 of them
(62.5%) were male and 3 (37.5%) of them were female,
with mean age 14.5 + 7 (7-29) years. Two patients had
Williams Syndrome. The mean systolic pressure gradient
of the supravalvular aortic stenosis of the patients
evaluated echocardiographically and angiographically
were measured 88 £ 36 mmHg (60-165 mmHg). The most
seen associated cardiac anomally was subaortic stenosis
(25%). The type of the supraaortic stenosis was local in all
patients. We performed single sinus aortoplasty for
correction the pathology.

Ther as no operative death and all of patients were alive.
The median follow-up period was 62.25 + 43.75 (12-146)
months. All patients were followed up
echocardiographically in the postoperative period. The
mean residual gradient was 7.6 £ 7 mmHg (0-17 mmHg).
No patients required reoperation and the actarial freedom
from reoperation at 5 and 10 years after operation was
100%.

Supravalvular aortic stenosis is a progressive congenital
disease and when it is not repaired in childhood, it causes
left ventricular dysfunction and dilatation, tortuous or
aneurysm at coronary arteries. Repair of supravalvular
aortic stenosis by single sinus patch repair is safe and may
be chose first because of good mid-long term
hemodynamice results.
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Supravalvuler aort stenozu (SVAS), sol
ventrikiill ¢ikim yolunu daraltan patolojiler
arasinda en nadir goriileni olup kalitimsal gegisi
kanitlanmis konjenital bir hastaliktir. ilk defa
1930 yilinda, Mencarelli tarafindan tarif edilen
bu anomalinin ilk basarili cerrahi diizeltimi,
1956 yilinda McGoon ve arkadaslari tarafindan
gerceklestirilmistir (1,2). Hastaligin beraberinde
diger baz1 bulgularin (Elfin yiiz, mental
kisilik,

hiperkalsemi) bulunmasi halinde Williams

retardasyon, asosyal infantil
Sendromu olarak adlandirilmaktadir  (3,4).
Hastalik diger kardiyovaskiiler sistemleri de
tutulabilmektedir ve en sik rastlanan ek anomali
periferik  pulmoner  arterlerdeki  multipl
darliklardir (5). Ayrica diger sol ventrikiil ¢ikim
yolu darliklar ile birlikte de bulunabilmektedir
(6). Lokal formun cerrahi onariminda tek siniis
veya bisiniis teknigi ile aortoplasti en basarili
rekonstriiktif girisimdir (6,7). Bu yazimizda,
SVAS’nda klinigimizde uygulanan tek siniis
aortoplasti tekniginin postoperatif orta-uzun

donem sonugclar1 incelenmistir.

Materyal ve Metod

Kosuyolu Kalp ve Arastirma Hastanesi’nde,
1985-1999 tarihleri arasinda konjenital SVAS
tanist ile toplam 8 hasta ameliyat edildi. Yas
ortalamasi 14.5 = 7 (7-29) yil olan hastalarin 5’1
(%62.5) erkek ve 3’0 (%37.5) kadm idi.
Hastalarn iki tanesinde Williams Sendromu
tesbit edildi. Ayn iki hastada ise zeka geriligi
konjenital kardiyovaskiiler patolojiye eslik
ediyordu. Cekilen EKG’de 4 hastada sol
ventrikiil hipertrofisi, toraks radyografisinde ise
3 hastada kardiyomegali saptandi. Tim
hastalarin tanis1 ekokardiyografik ve anjiografik

olarak yapilan tetkikler sonucu kesinlestirildi

(Resim 1A ve Resim 1B). Tim hastalarda
lokalize yerlesim gosteren supraaortik darliga
ait hesaplanan ortalama sistolik basing gradienti
88 = 36 mmHg (60-165 mmHg) olup en sik
rastlanan ek kardiak anomali 2 hastada goriilen
(%25) diskret membrana bagli subvalvuler aort
darhigr idi. Hastalara ait bilgiler Tablo 1’de

Ozetlenmistir.

Resim 1A. Preoperatif konvansiyonel doppler ve iki boyut-
lu ekokardiyografi ile saptanan belirgin konjeni-
tal supravalvuler aort darhigi.

Resim 1B. Preoperatif anjiografi ile saptanan konjenital
supravalvuler aort darhigi.



Tablo 1. Hasta veri ézetleri.

Sistolik basing gradienti (mmHg)

Hasta Cinsiyet Yag Hasta sikayeti Morf. Ek lezyonlar Op. teknigi ve Preoperatif Postoperatif
yapi ek kardiyak girigimler 88+36(60-165)  7.6+7(0-17)
1 Erkek 13 Halsizlik Lokal - Tek siniis aortoplasti 60 8
2 Kadin 18 Halsizlik, efor ile Lokal - Tek siniis aortoplasti 75 10
¢abuk yorulma
3 Erkek 7 Halsizlik Lokal  Periferik pulmoner Tek siniis aortoplasti, 64 0
arter stenozu aort kasplarindaki fbrotik
nodiillerin rezeksiyonu
4 Kadin 14 Eforile cabuk Lokal  Subaortik diskret Tek siniis aortoplasti, 100 17
yorulma gogiiste membran subaortik diskret
stkigma membran rezeksiyonu
5 Kadin 13 efor ile gabuk Lokal  Subaortik diskret Tek siniis aortoplasti, 165 0
yorulma bikiispit aorta, aort membran, subaortik diskret
koarktasyonu membran rezeksiyonu
6 Erkek 15 Efor ile gabuk Lokal - Tek siniis aortoplasti 110 10
yorulma
7 Erkek 7 Halsizlik Lokal  Persistan sol su Tek siniis aortoplasti 70 16
perior vena cava
8 Erkek 29 Gogiis agrnisi Lokal  Aterosklerotik Teksiniis aortoplasti, 60 0
koroner arter hastaligi ~ 3'lii koroner bypass
Cerrahi teknik basinglarinin  6lgiilmesi sonucu herhangi bir

Konvansiyonel yontemle ameliyat edilen
hastalarda, aortaya ait lezyonun supravalvuler
yerlesimli lokalize tip olmasi nedeni ile tek
siniisii iceren assendan aortanin perikardial
yama ile genisletilmesi prosediirii uygulandi.
Assendan aortanin ortasindan nonkroner siniise
dogru yapilan oblik insizyon sonrasi, aortik
limeni daraltan fibroz halka rezeke edildi.
Gluteraldehit ile muamele edilmis ve oval
sekilde hazirlanan perikardiyal yama ile
aortotomi yapilan bolge genisletildi (Sekil 1).
Perfiizyon cikisinda yama ile genigletilen aortik
boélgenin proksimal ve distal kisimlarinin
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$ekil 1. Oblik aortotomi yapilarak insizyon nonkoroner
sinlise dogru uzatildi. Oval seklinde hazirlanan pe-
rikardiyal yama monoflament poliprolen siitiir ma-
teryali ile ve devamh siitiir teknigiyle aortoplasti
tamamland.

gradientin kalmadig1 saptandi. SVAS onarimina
ek olarak 2 hastada subaortik diskret membran
rezeksiyonu ile birlikte uygulanan diger ek
kardiyak girisimler Tablo 1’de 6zetlenmistir.

Bulgular

Erken ya da ge¢ donemde mortaliteye
rastlanilmadi.  Postoperatif =~ morbidite ise
goriilmedi. Hastalarin yogun bakimda kalis
siireleri ortalama 1.6 + 0.4 (1-3) giin olup
taburcu olma siiresi ortalama 6.2 £ 1.1 (5-8)
glindii. Halen aktif olarak asamlarmma devam
eden hastalarimizin izlem siiresi ortalama 65.25
+ 43.75 (12-146) aydi. Postoperatif izlem,
ameliyattan sonra 2.ayda ve l.yilda yapilan,
daha sonra ise 3’er yililk periodlarla tekrarlanan
ekokardiyografik kontrollerle saglandi (Resim
2A).  Hastalarm  son
bulgularina gore hesaplanan ortalama rezidiiel
gradient 7.6 £ 7 mmHg (0-17 mmHg) olarak
bulundu. Sol ventrikiil ¢ikim yolunu daraltan ek
kardiyak anomalilere uygulanan ek cerrahi
girisimlere ait herhangi bir rezidiiel gradiente
rastlanilmadi. Ancak bir hastamiz postoperatif
6. yilinda olup bikiispit aort darli§i ve aort

ekokardiyografik



koarktasyonuna ait gradientlerin  cerrahi
endikasyon kriterlerine ulagmasi nedeniyle
ikinci bir ameliyata hazirlanmaktadir. Bu
hastanin yapilan postoperatif —anjiyografik
tetkikinde, aorta biitiinliiglinlin tam olarak
saglandigi, SVAS’na ait rezidiiel gradientin

kalmadigi, ancak valvuler aort darligr ve aort

koarktasyonuna ait gradientlerin cerrahi girigim
endikasyonu simirlarina ulastigi tespit edildi
(Resim 2B). Supravalvuler aort stenozu igin
restenoza bagli reoperasyon orani sifirdir ve
reoperasyonda bagimsizlik 5 ve 10 yil i¢in
%100’ diir.

Resim 2A. Postoperatif 17. ayda iki boyutlu ekokardiyogra-
fik gorunim. Assendan aorta bltinligi tam
saglanmug olarak goralmektedir.

Resim 2B. Bu hasta postoperatif 6. yilinda olup anjiografi-
de aorta bitinltgi tam olarak gorilmektedir.
Ek olarak subaortik diskret membran rezeke
edilmisti. Biktspit aorta ve aort koarktasyonu,
operabilite siirlart iginde olmadigr igin muda-
hale edilmemisti. Postoperatif 6. yilinda bikispit
aorta ve aort koarktasyonuna ait gradientlerin
operabilite sinirlarina geldigi i¢in hasta operas-
yona hazirlanmaktadir,

Tartisma

SVAS, ortalama dominant gecis gdsteren nadir
bir malformasyondur. Gen haritalanmalar1 so-
nucunda, 7q 11.23 kromozomuna bagl elastin
gen mutasyonu veya kaybolmasi sonucu hasta-
ligin ortaya c¢iktig1 belirlenmistir (8-12). Ancak
hastalik genetik heterojenite (benzer fenotipi
olusturan birden c¢ok gen defekti) ozelligi de
gostermektedir (10). Bunun yanmda sporadik
olgulara da rastlanilmaktadir. Cinsiyet tutulumu
acisindan bir fark yoktur. Hastalik anatomik
olarak membrandz, kum saati ve hipoplastik
olmak tizere 3 tipe, cerrahi olarak ise lokalize
ve diffiiz form olmak iizere iki tipe ayrilmak-
tadir (13). Lokalize form daha sik goriiliir ve
genellikle aortik leafletlerin kommissiirlere ya-
pisma yerlerinin hemen iizerinde yerlesim gos-
terir. Ayrica bu bolgede bulunan intimal halka
yapisi, darligi daha da artirmaktadir. Her iki
lezyonun karsilikli etkilesimi nedeni ile Valsal-
va siniislerinin girisi daralmakta, bu da koroner
akimi engelleyebilmektedir. Ozellikle sol koro-
ner ostiumun obstriiksiyonu, ani 6lim sebebi-
dir. Bu hastaliga bagh enfektif endokardit ge-
lisimi nadirdir. Ancak diger hastaliklarda endo-
kardite neden olan tiirbiilan akim ve buna bagl
gelisen endotel hasar1 bu hastalik iginde soz
konusudur (14).

Klinik bulgularin ¢ocukluk c¢aginda ortaya
cikmasina ragmen, cerrahi girisimin uygulan-
madig1 kisilerde hastalik progressif seyreder.
Ilerleyen yillarda sol ventrikiil ve koroner arter-
ler yiiksek basing yiikii ile kars1 karsiya kalir.
Koroner arter ve sol ventrikiil yetmezligi, cer-
rahi olarak tedavi edilmeyen hastalarda en ©6-
nemli 0lim nedenidir. SVAS’na ait gradientin
50 mmHg veya iizerinde olmasi halinde cerrahi
girisim endikasyonu vardir (15). Hastalik prog-
ressif seyrettiginden dolay1 endikasyon konul-
dugu vakit cerrahi girisim uygulanmalidir
(15,16).

Hastalarin ¢cogunda ek kardiyak ve/veya vaskii-
ler lezyonlar hastaliga eslik etmektedir. Olgula-
rin  1/3’linde aortik leafletlerde kalinlasma
goriiliirken, valvuler stenoz bulgularina sadece
bikiispit aort kapagi olan hastalarda rastlana-
bilmektedir. Subaortik darlik ise daha nadirdir.



En sik rastlanilan ek anomali periferik
pulmoner arterlerdeki birden fazla darliklardir
(17). Erken donemde sag ventrikiil hipertrofisi
ve pulmoner hipertansiyona yol acan bu
lezyonlara, cerrahi olarak ulasilmasinin ¢ok zor
olmasi ve yas ilerledikge hemodinamik etkil-
erinin azalmasi nedeni ile cerrahi miidahaleye
gerek duyulmamaktadir (16). Hemodinamik
etkilerinin azalmasi, ilerleyen yaslarda pulmo-
ner arterlerin limeninin biiyiimesinden ziyade,
pulmoner arterlerin sistolik genisleyebilme ka-
pasitelerinin artisina baglhdir. Nadir olmakla
beraber, goriilen diger anomaliler diger biiyiik
arterleri darlig1 (subklavia, karotid arter vb.),
aort koarktasyonu, VSD ve mitral kapak
yetmezligidir.

SVAS’nun tedavisi cerrahidir. Aortanin rekons-
triksiyonu igin g¢esitli ameliyat teknikleri
bildirilmistir. Lokalize tip darliklarda tek sinii-
siin yama ile genisletilmesi hem kolay uygula-
nabilen, hem de postoperatif uzun dénem so-
nuglarmin yeterli olmasi nedeni ile en ¢ok
tercih edilen yontemdir (15,18). Bu yontemde
aort duvarmin nonkoroner siniis Valsalva’ya
uygulanis1 da yontemin bir varyasyonudur.
Doty, gelistirdigi bisiniis yama tamiri teknigi ile
de nonkoroner ve sag koroner siniis Valsal-
va’larma ters Y seklinde (pantolon yama) konan
yama ile supraaortik darligi gidermeye calis-
mistir (6). Ancak her iki teknigin kargilas-tiril-
masinda aralarinda postoperatif sonuglar agi-
sindan anlamli bir fark bulunamamistir (7).
Nadir uygulanan diger bir yontem ise stenotik
bolgenin rezeksiyonu takiben ug-uca anasto-
mozudur (19). Klinigimizde ameliyat edilen 8
hastada da tek siniis yama tamiri yontemi kulla-
nilarak perikardiyal yama nonkoroner siniise
kadar uzatilan insizyona dikilerek supraaortik
darlik giderildi. Tiim olgularda aort duvar ige-
risindeki fibréz halkalar rezeke edildi. Bu
teknigin, uzun doénem olumlu sonuglart ile
tercih edilmesine karsin, bazi serilerde 15-30
mmHg arasinda rezidiiel gradient kaldigi bildi-
rilmistir (7,20,21). Bu serilere gore gradientin
temel sebebi nonkoroner siniisiin patch ile
genisletilmesini takiben fibrotik intimal taba-

kanin sag ve sol koroner leafletlere invaze
olmasina baglanmistir. Bizim serimizde ise
intraoperatif ~ Olclimlerde rezidiiel gradient
saptanmamasina karsin hastalarin son ekokardi-
yografik ol¢iimlerinde 7.6 + 7 mmHg (0-17
mmHg) ortalama gradient bulundu. Ancak aor-
tadaki darlik gosteren kesimin yeterli capa
ulagmasi, rezidiiel gradient kalmasimi onleyen
en onemli etkendir. SVAS’nda koroner arterler
yliksek basing altinda dilatasyona ve tortiyozite
ugrarlar. Erken gelisen ateroskleroz da ani
Olimlerin nedeni olabilmektedir (15,20-22).
Ayrica sol ventrikiil hipertrofisi de bu olaya
katkida bulunmaktadir. Braunstein ve arka-
daglar1, ameliyat oncesi sistol esnasindaki sol
ana koroner ¢apinin saga gore ve normale gore
daha genislemis oldugunu, bu bulgunun ame-
liyat sonras1 normale dondiigiinii bildirmislerdir
(7). Bizim serimizde bir hastada SVAS’na ek
olarak aterosklerotik koroner arter hastalig1 sap-
tandi. Bu hastaya tek siniis aortoplasti ile
birlikte 3’14 koroner by-pass uygulandi. Bu
hasta postoperatif 12. ayinda olup yasamina
semptomsuz olarak devam etmektedir. Tim
hastalarda preoperatif ekokardiyografik olarak
saptanan sol ventrikiil hipertrofisi cerrahi olarak
supraaortik darligin ortadan kaldirilmasindan
sonra gerilemistir.

Sonug¢

Cerrahi olarak diizeltilmeyen SVAS progresif
seyreder. Sol ventrikiilii hipertansif yiik altinda
birakarak ani 6liim ile hastanin kaybedilmesine
neden olur. Bu nedenle tan1 kondugunda cerrahi
olarak diizeltilmesi gerekmektedir. Eslik eden
periferik pulmoner arter darliklarinin hemodi-
namik etkisinin zamanla tolere edilebilir diizeye
gelmesi nedeniyle, medikal izlenimi en uygun
yoldur. Sonug olarak lokalize tipteki supraval-
vuler aort darliklarinin cerrahi diizeltiminde, tek
siniis aortoplasti tekniginin kolay uygulana-
bilirligi yaninda uzun donem sonuglarinin
olumlu olmast nedeniyle se¢ilmesi gereken
cerrahi teknik oldugu kanisindayiz.
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