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Ozet

Amag: Dogumsal mitral yetmezliginin 6nemli nedenlerinden biri olan mitral kapak on yaprak¢iina ait kleft, siklikla atriyal
septumdaki defektlerle birliktedir.

Materyal ve Metod: 1985 ile Nisan 2001 tarihleri arasinda 53 hasta, mitral kapak 6n yaprakc¢igina ait kleft ve eslik eden atriyal
septumdaki defekt nedeniyle ameliyat edildi. Hastalarin 30’u kadin (%56.6) ve 23’ii erkek (%43.4) olup hastalarin yas ortalamas1 21.6
* 12.2 y1l (2-55) idi. Atriyal septal defekt 49 hastada (%92.4) primum, 4 olguda (%7.6) sekundum tipindeydi. Sag atriyoventrikiiler
kapakta kleft 2 hastada mevcuttu. Hastalarin ikisi diginda hepsi siniis ritminde idi. Fonksiyonel kapasite 10 hastada azalmisti (NYHA
klas III). Hastalardaki mitral yetmezligi ortalama 2.3 *+ 0.7 derece (1-4 derece olarak) idi. Atriyal septal defekt, olgularin hepsinde
sentetik veya perikardiyal yama ile onarildi. Mitral kapaktaki yarik ise primer kapatildi. Koroner siniis drenaji ii¢ vakada sol atriyum
tarafinda birakildi. Hastalar ortalama 6.5 £ 3.8 yil (0.2-15), toplam 348 hasta y1l1 izlendi.

Bulgular: Erken ve ge¢ mortaliteye rastlanmadi. Postoperatif ti¢c hastada (%5.7) tam AV-blok nedeniyle gegici kalp pili destegi gerekti,
ancak sadece bir hastada (%1.9) kalic1 pil takilmasi gerekti. Postoperatif yapilan ekokardiyografik kontrollerde reopere edilen iki hasta
disindaki 51 hastada mitral yetmezIligi ikinci derecenin altinda idi. Mitral yetmezligi nedeniyle iki hasta (%3.8) reoperasyona alinarak
birine mitral kapak replasmani, digerine tekrar kleft onarim uygulandi. Reoperasyona alinan hastalardan ikincisinde perikardiyal yama
acilmas1 da mevcuttu, primer onarildi. Reoperasyondan bagimsiz yasam beklentisi 14.5 yil i¢in %91.7 £ 5.8 olarak bulundu.

Sonug¢: Dogumsal mitral kapak 6n yaprak¢igina ait kleft ve eslik eden atriyal septumdaki defektin tedavisi cerrahidir. Tanis1 gecikmis
hastalar konjestif kalp yetmezli§i gelismeden ileri yaslarda da basari ile ameliyat edilebilir. Bu kompleks patolojinin en 6nemli
komplikasyonu ileride gerekebilecek reoperasyondur. Bu nedenle uzun dénem yasam kalitesini etkileyen en 6nemli faktor mitral
kapak tamirinin tam olmasidir.

Anahtar kelimeler: Kleft mitral, atriyal septal defekt, primum, perikard, mitral yetmezligi
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Summary

Background: Anterior mitral leaflet cleft, which is one of the most important causes for congenital mitral regurgitation, is usually
associated with interatrial septal defects.

Methods: Fifty-three patients with anterior mitral leaflet cleft associated with interatrial septal defects were operated between 1985 and
April 2001. There were 30 (56.6%) women and 23 (43.4%) men with a mean age 21.6 £ 12.2 years (range 2 to 55 years). Atrial septal
defect was primum type in 49 (92.4%) patients and secundum type in 4 (7.6%) patients. There were two cleft on the right
atrioventricular valve. Fifty-one patients had sinus rhythm. Functional capacity decreased in 10 patients (NYHA class III). The mean
mitral regurgitation was 2.3 £ 0.7 degree (range 1 to 4). Pericardial or prosthetic patch was used to close atrial septal defects. All clefts
were closed with interrupted suture technique. Coronary sinus was left on the left side in three patients. Total follow-up was 348 patient-
years, with a mean of 6.5 £ 3.8 years (range, 0.2 to 15 years).

Results: There was no early or late mortality. Transient atrioventricular block developed in three (5.7%) patients in the early
postoperative period and only one (1.9%) patient required replacement of a permanent pacemaker. Fifty-one patients had mild or no
mitral regurgitation after operation. Two (3.8%) patients underwent reoperation, and one patient received mitral valve replacement, and
re-closure of residual cleft with residual atrial septal defect through pericardial patch was performed in the other. Actuarial freedom
form reoperation was 91.7% + 5.8% at 14.5 years.

Conclusions: Treatment of congenital anterior mitral leaflet cleft associated with interatrial septal defect is surgical. Patients, who are
diagnosed late, can be operated successfully before congestive heart failure develops. The most important late complication is necessity
of a reoperation. The most significant factor effecting long-term outcome is the successfull repair of anterior mitral leaflet cleft.
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Giris

Dogumsal mitral kapak anomalileri nadir goriilen ve normal sol
ventrikiil yapis1 ile dogan bebeklerin yaklasik %1’ inde
rastlanan patolojilerdir [1]. Bu anomalilerin yaklasik %60’1na
da diger bir kardiyak anomali eslik eder. Mitral kapagin
anatomik yapisini olusturan elemanlarin (mitral annulus, 6n ve
arka yaprakcik, kordalar, papiller kaslar) dogumsal
bozukluklar1 mitral kapakta darlik ve/veya yetmezlige yol
acarlar. Bunlarin icerisinde mitral kapagin 6n yaprakcigina ait
kleft, yetmezlie yol acan dogumsal valvuler tip mitral kapak
anomalileri (Tip II) icerisinde en sik goriilen tiptir [2].
Fonksiyonel olarak tam koaptasyon saglayan hafif seklinden
ciddi yetmezlik gosteren agir sekline kadar genis bir yelpazeye
sahip olabilir. Genellikle inkomplet (parsiyel) atriyoventrikiiler
kanal defekti (AVKD) ile birlikte bulunur, ancak ender de olsa,
sekundum tip atriyal septal defekt (ASD) veya saglam
interatriyal septum ile birlikte bulunan izole tiplerine de
rastlanabilir. Tipik kleft yapisinda mitral 6n yaprak¢ik dikey bir
yarik ile iki parcaya ayrilmistir ve genellikle son iki anomalide
veya inkomplet AVKD’nin hafif gekillerinde goriiliir. Cerrahi
tedavisi kolay olup, basit siitiirlerle primer kapatilmasi
cogunlukla yeterlidir. Tipik kleft formuna nazaran agir
inkomplet AVKD’ne eslik eden mitral kleftin yapisi biraz
degisiktir ve kleft iigiincii bir komissiir gibi fonksiyon
gormektedir, bu nedenle de bu defekt kleft yerine septal
komissiir olarak da adlandirilmaktadir. Bu son anomali ve
cerrahi tedavisi bu ¢calismanin kapsami digindadir.

Atriyal septal defekt eriskin yaglarda en sik goriilen dogumsal
kalp anomalilerinden biri olmasina karsin, bebeklik caginda
nadiren semptomatik olmast nedeniyle tanis1 pek
konamamaktadir. Interatriyal septumdaki defekt, yerlesim
yerine gore primum veya sekundum olarak adlandirilir.
Giintimiizde primum tip ASD’nin inkomplet AVKD olarak ayr1
bir anatomo-patolojik siniflamaya dahil edilmesi kabul
gormektedir [3]. 1nkomplet AVKD taniminda primum ASD,
her iki atriyoventrikiiler (AV) kapak arasinda yer alan ve
kapaklar seviyesinin biraz iizerine kadar uzanan septal doku
kalintis1 ve sol AV kapaktaki malformasyona bagli degisik
derecelerde mitral yetmezliginin bulunmasi, ancak patolojiye
ventrikiiler septal defektin (VSD) eslik etmemesi gerekir. Sol
AV kapaktaki kleft yapist iki tipte de olabilir, ancak tipik formu
daha sik goriiliir. Eger her iki AV kapak birbirinden ayri
yerlesmis, ancak altlarindaki interventrikiiler septumda defekt
mevcutsa intermediate (transitional) AVKD’den bahsedilir [4].
Komplet AVKD’de ise anatomo-patolojik yap: daha farklidir
ve bu caligmanin kapsami digindadir. Sekundum ASD
genellikle izole bir anomali olup, beraber bulunan ek kardiyak
patolojiler icerisinde mitral kapak 6n yaprak¢ifina ait kleft
nadir goriilen bir anomalidir ve tanis1 genellikle intraoperatif
konur.

Bu calismanin amaci, mitral kapak on yaprak¢iga ait tipik
klefte bagli degisik derecelerde mitral yetmezligi ve buna eslik
eden interatriyal septumun cesitli seviyelerinde defekt gosteren
hastalarla ilgili sonuglarimizi irdelemektir.

Materyal ve Metod

Klinigimizde 1985 ile Nisan 2001 tarihleri arasinda 53 hasta
mitral klefti ve eslik eden atriyal septumdaki defekt nedeniyle
ameliyat edildi. Intraoperatif olarak da mitral kapak o6n
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yaprak¢igina ait tipik kleft tanis1 konan olgular bu calisma
grubuna dahil edildi. Tipik kleft yapisinda mitral anomalisi
bulunmayan inkomplet AVKD’li veya komplet AVKD’li
olgular, eslik eden kompleks kardiyak anomalili veya
dogumsal etioloji disginda baska nedenlerden (iatrojenik,
enfeksiyon, vb.) dolayr meydana gelmis mitral kleftli hastalar
bu ¢alismanin kapsami disinda birakilmigtir. Hastalarm 30’u
kadin (%56.6) ve 23’ii erkek (%43.4) olup, hastalarin yas
ortalamas1 21.6 + 12.2 y1l (2-55) idi. Hastalarin yas dekadlarina
gore dagilimi Tablo 1°de verilmistir. Atriyal septumdaki defekt
biiyiik bir oranda (%92.4) primum tipinde iken, az bir oranda
izole sekundum tipindeydi. Hastalarin preoperatif ozellikleri
Tablo 2’de verilmistir. Hastalarin elektrokardiyografilerinde
bulgular ASD’nin tipine gore degismekteydi. Siniis ritmi iki
hasta diginda biitiin hastalarda korunmustu. Sekundum tipi
ASD’lerde sag aks, primum tiplerde ise sol aks hakimiyeti ve
uzamis P-R intervali mevcuttu. Teleradyografilerinde sag kalp
bosluklarinda genisleme ve pulmoner konusta belirginlesme,
ciddi mitral yetmezligi de mevcutsa sol kalp bosluklarinda da
genisleme mevcuttu.

Ekokardiyografik Inceleme

Hastalarin tanis1 preoperatif transtorasik ekokardiyografik
tetkikler ile kondu ve cerrahi girigim sonras1 kontroller yillik
ekokardiyografik  tetkikler ile yapildt (Tablo 3).
Ekokardiyografik inceleme M-mod, iki boyutlu ve Doppler
ekokardiyografik caligmalarla gergeklestirildi. Tiim hastalarda
standart parasternal uzun eksen ve kisa eksen goriintiilerle ile
apikal goriiniimler degerlendirmeye alindi (Resim 1).
Ekokardiyografik olarak sol atriyum cap1 (SAC), sol ventrikiil
sistol sonu c¢ap1 (SVSSC) ve diyastol sonu c¢apt (SVDSC),
mitral kapak oOn yaprak¢igina ait klefte bagli mitral
yetmezliginin derecesi, ASD’nin tipi, sant orani, trikiispid
kapak yapis1 ve varsa yetmezlik derecesi, pulmoner arter
basinci (PAB) ve mevcut olan ek anomaliler degerlendirildi.
Hastalardaki preoperatif mitral yetmezIligi ortalama 2.3 + 0.7
derece (1-4 derece olarak) idi. Mitral kapak anomalisine bagl
gelisen mitral yetmezlik 21 hastada (%39.7) ileri (= 3°), 28
hastada (%52.8) orta (2°) ve 4 hastada (%7.5) hafif (1°)
derecede idi. Higbir hastada subvalvuler yaprya ait bir patoloji
saptanmaz iken, bir hastada mitral annuler genisleme
mevcuttu.

Atriyal septumdaki defektler sadece %7.6 oraninda sekundum
septumda yerlesmisti. Ciddi mitral yetmezligi olan olgularda
sant oran1 daha yiiksek olmakla birlikte, hastalardaki
interatriyal sol-sag sant orani 1.5-4.8 arasinda degismekteydi.

Cerrahi Teknik

Biitiin hastalar elektif gsartlarda ameliyata alindi. Supin
pozisyonunda ameliyat masasina yatirilan hastalara medyan
sternotomi ile yaklasildi. Sternum acildiktan sonra perikard
iizerindeki timus ve yag dokulari miimkiin oldugunca
temizlenerek perikard kullanima hazir hale getirildi.
Intrakardiyak defektlerin tamirinde kullanmak iizere genis bir
perikard dokusu elde etmek amaciyla, perikard kesisine aort
iizerinden baglanarak sag atriyum ve ventrikiil hizasinda sag
frenik sinire 2-3 cm uzaklik kalacak sekilde diyaframa dogru
devam edildi ve alt tarafta diyaframa paralel kesige devam
edildi. Daha sonra perikard askilar1 kondu. Intraperikardiyal
bolge dikkatlice inspeksiyona tabi tutularak ek kardiyak
anomali varligi arastirildi. Asandan aortadan arteriyel, sag
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Tablo 1. Hastalarin yas gruplarina gére dagilimi.

Yas aralhig: n %
2-5 6 11.4
6-10 4 7.6
11-15 9 17
16-20 8 15.2
21-30 14 26.4
31-40 7 13.2
41-50 4 7.6
> 50 1 1.9
Tablo 2. Hastalarin preoperatif 6zellikleri.
Hasta verileri n %
Atriyal septal defekt

Sekundum 4 7.6

Primum

(inkomplet atriyoventrikiiler

kanal defekti) 49 924
Ek kardiyak anomaliler

Patent foramen ovale 6 11.4

Trikiispid yetmezligi 5 94

Trikiispid kapakta kleft 2 3.8

Ventrikiiler septal defekt 1 1.9

Cor triatriatum 1 1.9
Ek sistem anomalileri

Down sendromu 1 1.9

Sindaktili + polidaktili 1 1.9

Konjenital katarakt 1 1.9
Ritim

Siniis 51 96.2

Atriyal fibrillasyon 2 3.8
Fonksiyonel kapasite

NYHAI 29 54.6

NYHAII 14 26.4

NYHAIII 10 19

NYHA= New York Heart Association

Tablo 3. Preoperatif ve postoperatif ekokardiyografik veriler.

Veriler Preoperatif Postoperatif
Sol atriyum cap1 (cm) 42+0.83 3.6+0.76
Sol ventrikiil

sistol sonu ¢ap1 (cm) 31+0.76 29+0.54
Sol ventrikiil

diyastol sonu ¢ap1 (cm) 41+£1.17 39£0.65
Mitral yetmezligi (derece) 23107 0.8+£04

Pulmoner arter basinc1 (mmHg) 38 £ 16 28+ 11
ASD sant orani 2.8+0.6 -

ASD = atriyal septal defekt

atriyumdan cift venoz kaniilasyon uygulandi. Selektif superior
ve/veya inferior vena kava kaniilasyonuna gereksinim
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duyulmamakla birlikte, vena kava inferior kaniilasyonu
miimkiin oldugunca asagidan yapildi. (Eger pre- veya
intraoperatif tanida siniis venosus veya inferior tip sekundum
ASD saptanirsa selektif venoz kaniilasyon da tercih edilebilir.)
Sol kalbin dekompresyonu sag iist pulmoner venden
yerlestirilen vent ile saglandi. Tiim hazirliklar bittikten sonra
total kardiyopulmoner bypassa gecilerek hasta 28-32°C’ye
kadar sogutuldu. Miyokardiyal koruma, belli aralarla
tekrarlanan antegrad hipotermik kristalloid kardiyopleji ile
saglandi. Kardiyak arrest sonrasinda her iki kaval venoz
kaniillerin etrafindaki snerler iyice sikildi. Sag atriyotomi, sag
atriyal apendiksin 1 cm altindan vena kava inferiora dogru
yapilan bir insizyon ile gerceklestirildi. Interatriyal septum,
mitral kapak, trikiispid kapak ve interventrikiiler septum
sirasiyla incelendikten sonra cerrahi onarima gecildi (Resim 2).
Eger perikard yama olarak kullanilacaksa bu agamada askiya
alinmig perikard dokusu sol frenik sinire 2-3 cm uzakliktan
yukariya dogru kesilerek ¢ikarildi ve %0.62’lik gluteraldehid
soliisyonu icerisinde 10-15 dakika bekletildikten sonra serum
fizyolojik ile iyice yikandi. Mitral kapak 6n yaprak¢iga ait kleft
onarimina kleftin ucundan veya tabanindan baglanabilir. Ancak
kleftin ucundan baglanacaksa yakindan gecen ileti sistemine
dikkat edilmelidir. Klinik uygulamada ilk dikis ile mitral kapak
on yaprakcigin serbest kenarindaki kleftin tabanindaki iki ug
birlestirildi. Bu ilk dikis aski dikisi olarak kullanilarak mitral
kapak ©on yaprak¢ifina ait kleft tek tek konan 5/0 veya 6/0
dikisler (2-6 dikis) ile onarildi. (Eger defekt daha ciddi ise ve
primer onarim yetersiz kalacaksa perikardiyal yama ile de
onarilabilir.) Annuler dilatasyon bulunan bir hastada mitral
kapakta yeterli koaptasyonu saglamak icin mitral ring
annuloplasti de cerrahi isleme eklendi. Tamir sonrasinda
kapagin koaptasyon kontrolii intraventrikiiler verilen serum ile
yapildi. Atriyal septumdaki defekt primum tipinde ise onarim
perikard veya sentetik bir yama kullanilarak gerceklestirildi.
Primum ASD olgularin 11 tanesinde (%22.4) sentetik yama,
38’inde (%77.6) perikardiyal yama kullamldi. Uc hastada
muhtemel ileti yolu zedelenmesinden kaginmak igin koroner
siniis sistemik sirkiilasyon (sol atriyum) tarafinda birakildi. Alt1
hastada, primum ASD ile beraber bulunan patent foramen
ovale (PFO) ASD ile birlestirilerek olusturulan defekt tek yama
ile kapatildi. Defektin kapatilmasina her iki AV kapaklarin
arasindaki septum kalintisina ve ileti sisteminin yer aldigi
bolgede tek tek konan 4-5 adet plejitli 4/0 prolen dikislerle
basland1 ve defektin geri kalan kisminda devamli dikis teknigi
kullanilarak yama cevre interatriyal septuma dikilerek defekt
kapatildi. Sekundum tip ASD olgularinda ise defekt
perikardiyal yama ile onarildi. Ek kardiyak anomali goriilen
hastalarda bu patolojiler de onarildi. Ara tip olarak tani alan bir
olguda mevcut olan izole genis VSD sentetik yama ile
kapatildi. En son asamada trikiispid kapak kontrol edilerek
kleft veya annuler dilatasyona bagh yetmezlik aragtirildi. Tki
hastadaki septal yaprakc¢ik klefti primer onarildi. Annuler
dilatasyona bagl trikiispid yetmezligi gosteren 4 hastada De
Vega annuloplasti ve 1 hastada Kay annuloplasti yapilarak
trikiispid kapaktaki yetmezlik giderildi. Islem bitimine kalp
icerisindeki hava tahliye edilerek kros klemp kaldirildi. Hasta
wsitildiktan ve kardiyak fonksiyonlar normale dondiikten sonra
kardiyopulmoner bypass sonlandirildi. Sternum tek tek konan
makson dikisler veya tel ile yaklastirildi. Hastalarin ortalama
kros klemp zamani 56 + 15.8 dakika (39-108), total perfiizyon



Dr. Kirali ve Arkadaglari
Kleft Mitral

Resim 1. Mitral kapak 6n yaprakgiktaki kleftin preoperatif
ekokardiyografik goriintimii.

Sekil 1. Interventrikiiler septumun saglam oldugu ve her iki
atriyoventrikiiler kapagin interatriyal septum ile ayrildig:
mitral kapak on yaprak¢igina ait kleft tipleri.

a) tipik kleft; b) inkomplet atriyoventrikiiler kanal defektinde
goriilen tip.

zamani ise 82.8 + 27.2 dakika (50-172) idi.

Izlem

Hastalara ait verilere hastane kayitlarindan, hastalarin
kendilerinden veya yakinlarindan ulasildi. Hastalar ortalama
6.5 £ 3.8 yil (0.2-15), toplam 348 hasta yil1 izlendi. Hastalar
kontrole cagrilarak ekokardiyografik tetkikleri yapildi, il
disinda yasayanlardan yakin bir merkezde kontrol
ekokardiyografilerini yaptirarak gondermeleri istendi. Bu
caligmanin kapsami igine alinan kontrol ekokardiyografik
caligmalar ortalama postoperatif 34.5 * 0.63’iincii haftada
yapilmuisti.

Istatistik

Istatistiksel degerlendirmeye dahil edilen biitiin sayisal veriler
ortalama * standart sapma olarak verildi. Pre- ve postoperatif
verilerin kargilastirmasi paired-samples ¢ testi ile yapildi. Uzun
donemde reoperasyondan bagimsizlik oran1 Kaplan-Meier testi
ile analiz edildi ve sonu¢ ortalama + standart error olarak
verildi. Istatistiksel analizler i¢in SPSS analiz programi (SPSS
for Windows, version 10.0, SPSS Inc, Chicago) kullanildi. Elde
edilen p degeri < 0.05 ise istatistiksel olarak anlamli kabul
edildi.
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Bulgular

Ekokardiyografik Kontrol Sonuclari

Hastalarin postoperatif ekokardiyografik verileri Tablo 3’de
belirtilmistir. Cerrahi onarim sonrast yapilan kontrol
ekokardiyografik incelemelerde mitral kapak 6n yaprak¢igimm
primer onarmminin yeterli oldugu ve sadece iki hastada gec
donemde mitral yetmezliginin gelistigi tespit edildi. Bu
hastalardan birinde annuler dilatasyona bagl gelisen ileri
derecede mitral yetmezIligi, dierinde ise onarilan kleftten orta
derecede kagak mevcuttu. Mitral kapak on yaprak¢iga ait klefte
bagh gelisen preoperatif mitral yetmezligi hastalarda ciddi
SVSSC, SVDSC ve SAC artisina yol agmamisti. Postoperatif
donemde de bu kalp bosluklarinin caplarinda bir miktar gerileme
olduysa da istatistiksel olarak anlamli degildi (p > 0.05).

Fonksiyonel Kapasite

Fonksiyonel kapasite preoperatif donemde 10 hastada azalmigti
ve New York Heart Association (NYHA) klas III diizeyinde idi.
Cerrahi onarim sonrasi1 izlenen hastalardan sadece
reoperasyona alman iki tanesinde fonksiyonel kapasite NYHA
klas III seviyesinde idi. Trikiispid onarimi yapilan beg hastanin
fonksiyonel kapasiteleri NYHA klas II diizeyinde iken geri
kalan 46 hastada fonksiyonel kapasite normaldi.

Erken ve Ge¢c Donem Mortalite ve Morbidite

Erken ve ge¢ mortalite goriilmedi. En sik goriilen postoperatif
erken donem komplikasyonu aritmi olup 4 hastada (%7.6)
supraventrikiiler tagiaritmi goriildii. Ug hastada (%35.7) komplet
AV blok gelisti. Ancak bir hastada (%1.9) tam blok sebat etmis
olup kalict kalp pili takilmasi gerekti. Postperikardiyektomi
sendromu bir hastada, plevral effiizyon bir hastada goriildii.

Reoperasyon

Mitral yetmezli§i nedeniyle 2 hasta (%3.8) reoperasyona
alindi. {lk ameliyatindan 5 yil sonra 3° mitral yetmezligi ile
tekrardan interne edilen hastanin yapilan ekokardiyografik
kontroliinde mitral kapakta koaptasyon kusuru ve ileri
derecede mitral yetmezlik oldugu goriildii. Hastanin
semptomatik olmasi nedeniyle reoperasyona alinan hastada sol
atriyotomi yapildiginda onarilan eski kleftin mitral kapagin
serbest kenarina yakin boliimiinde defektin tekrarladigi
goriilerek primer onarildi. Yama agilmasi da olan hastada
yamadaki gegis primer olarak onarildi. Tkinci hastada ise mitral
kapaktaki yetmezlik onarima imkan vermediginden mekanik
bileaflet protez kapak ile mitral kapak replasmani uygulandi.
Reoperasyondan bagimsiz yasam beklentisi 14.5 yil i¢in %91.7
+ 5.8 olarak bulundu.

Tartisma

Dogumsal mitral kapak anomalileri supravalvuler, valvuler ve
subvalvuler olmak iizere ii¢ alt baglik altinda incelenir [2].
Dogumsal valvuler mitral kapak patolojileri (Tip II) ya mitral
annulus anomalilerine (hipoplazi, dilatasyon, midvalvuler ring,
dejenerasyon) bagli gelisir, ya da mitral kapagi olusturan
yaprakgiklardaki anomalilere (kleft, hipoplazi-agenezis, doku
fazlaligi, c¢ift orifis) bagli olarak ortaya cikar. Mitral
yaprakgiklara bagl gelisen Tip II mitral kapak yetmezliginin en
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stk nedeni mitral kapaktaki dogumsal kleft yapisidir. Mitral
kapakta goriillen dogumsal yariklarin biiyiik bir kismi 6n
yaprakeigi tutmaktadir, kleftin mitral kapak arka yaprakciginm
etkilemesi ise ¢ok nadirdir [5]. Mitral kleft genellikle ikinci bir
kardiyak patoloji (ASD, AVKD, VSD, PFO, trikiispid kapakta
kleft, biiyiik arterlerin transpozisyonu, vb.) ile birliktedir, izole
kleft nadiren goriiliir [6].

Mitral kapakta rastlanilacak kleft varligi basit bir yaprakeik
defekti olmaktan ziyade, cesitli derecelerde gerceklesmis olan
embriyonal atriyoventrikiiler endokardiyal yastik defektinin bir
varyasyonudur [7]. Morfolojik olarak mitral kapakta rastlanilan
kleftler ii¢ sekildedir: tipik kleft, inkomplet AVKD’de goriilen
tip ve komplet AVKD’de goriilen agir tip. Sonuncusun
anatomo-patolojik yapisi tamamen farkli olup bu yazinin
kapsami digindadir. flk iki tipin ortak ozelligi AV bileskeye
tutunan hem atriyal, hem de ventrikiiler septumun saglam
olmasi ve sag-sol kalp bosluklari ile her iki AV kapagin
birbirinden bu septal yapilar sayesinde ayrilmasidir (Sekil 1).
Tipik kleft yapisinda her iki komissiir yapis1 normal olup, 6n
yaprak¢ik dikey (vertikal) bir yarik ile iki par¢aya ayrilmistir
ve anomalinin siddetine gore cesitli derecede koaptasyon
kusuruna ve mitral yetmezligine neden olabilmektedir. Tipik
kleft yapisi, AVKD patolojisinin belirgin morfolojik
ozelliklerine sahip degildir. Inkomplet AVKD’de goriilen tipte
ise mitral yaprakciklar ve papiller kaslar nispeten lateral
yerlesim gosterseler de, komissiir yapilar1 ve papiller kaslar
normal yapidadir. Kleftin bir komissiir gibi gérev yapmasi ve
septumun kendisine tutunan iist ve alt yaprakgiklar igin
mentese gorevi iistlenmesi nedeniyle iic yaprakciklt AV kapak
fonksiyonel acidan kompetan bir yapr gosterir. Ancak, bu
koaptasyonun yetersiz kalmasi ve annuler dilatasyon genellikle
ciddi mitral yetmezligi ile sonlanabilir. Kleftin i¢ kosesi sol
ventrikiil ¢ikim yoluna bakmaktadir ve bu nedenle sol ventrikiil
cikim yolunda darlifa yol agabilir. Bu tiplerde ileti sisteminin
yerlesimi komplet AVKD’den farklidir ve kleftin annulusa
ulagtig iist boliime yakin seyreder. Komplet AVKD’de ise ileti
yolu arkaya yer degistirmis olup alt yaprakciklara yakin
seyreder.

Cerrahi onarim, ileride gelisecek ciddi sol AV kapak
yetmezligini, aritmileri ve pulmoner hipertansiyonu onlemek
icin yapilmalidir. Nitekim bu ge¢ komplikasyonlar cerrahi
tedavi donemi 6ncesi 6liimlerin ¢gogundan sorumluydu. Cerrahi
tedavi her yasta yapilabilir. Cerrahi diizeltme i¢in 4 yas ve {istii
tercih edilmekle birlikte klinik olarak belirgin semptomatik
olan hastalar erken cerrahiye adaydirlar. Ameliyat yasi,
preoperatif fonksiyonel kapasite ve mitral yetmezlik derecesi
hastane mortalitesi i¢in bir risk olusturmamakla birlikte tamir
icin erken cocukluk yaglar1 da tercih edilebilir. Ancak 1 yas
altinda ameliyat edilen hastalarda erken mortalite ve ileri
donemde c¢esitli komplikasyonlarin gelisme olasilifi daha
fazladir [8].

Tipik form nedeniyle kleftin primer onarimi oldukg¢a basit bir
girisimdir. Literatiirde inkomplet AVKD onariminda mitral
kapak replasmani geregi %6 civarinda bildirilmektedir [9]. Bu
caligmaya dahil edilen 53 hastanin hepsindeki mitral kapak 6n
yaprakgiZa ait kleft tipik kleft yapisinda idi. Kleft, mitral 6n
yaprak¢igr iki bolime ayiwrmisti. Tiim olgularda her iki AV
kapak belirgin septal yapilarla ayrilmaktaydi. Intraoperatif
primer onarimin yeterli olmasi nedeniyle mitral kapak
replasmanina gerek duyulmadi. Ancak kapak replasmani
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gereksinimi duyulmamasinin bir diger nedeni de serimizdeki
hastalarda ciddi kapak malformasyonunun bulunmamasi
olabilir. Cocukluk yas grubunda olan hastalarda bu tip
intrakardiyak patolojilerin rekonstriiktif tekniklerle tedavi
edilmelerini, kapak replasmaninin beraberinde getirecegi
dezavantajlar nedeniyle tercih etmekteyiz.

Mitral kapak 6n yaprakc¢iga ait kleft kiiciik annulus ile birlikte
hafif bir yetmezlik varliginda darlik yaratmamak amaciyla,
oldukca ufak arka yaprakcik varliginda veya hic yetmezlik
olusturmuyorsa onarilmadan birakilabilir. Parasiit sol AV kapak
varlifinda kleft onarimi darlifa yol acabileceginden kapak
oldugu gibi birakilabilir veya protez bir kapak ile degistirilir.
Nitekim klefte dokunmama orani %8-12 arasinda
bildirilmektedir [8,10]. Ancak bu hastalar ileride gelisebilecek
ciddi mitral yetmezligi ag¢isindan yakin takip altinda
tutulmalidir. Klinik uygulamada tercihimiz hafif veya daha ileri
derecede yetmezlik olusturan mitral kapak ©n yaprakeik
kleftinde primer onarim yoniindedir. Klefti onarmadan
birakmay1 ge¢ donem komplikasyon riskini artirabilecegi i¢in
tercih etmemekteyiz. Ozellikle eriskinlerde mitral kapakta
darlik yaratmak gibi bir problemin olmayist bizi bu konuda
daha rahat davranmaya itmektedir.

Gec¢ donemde ciddi mitral yetmezlik gelismesi sik karsilagilan
bir komplikasyon olmamakla beraber, mitral yetmezlik
nedeniyle reoperasyon gereksinimi %0-6.7 arasinda
bildirilmektedir [8-11]. Mitral yetmezlik derecesi ileri degilse
ve hasta asemptomatikse hastalar medikal olarak izlenebilir.
Postoperatif mitral yetmezligini 6nlemek biiyiik ol¢iide iyi bir
pre- ve intraoperatif gozleme dayanmaktadir. Postoperatif
mitral yetmezlik gelismesine yama ile onarim yapilanlarda,
onarim sirasinda rezidiiel kleft kalan veya onarilan kleftin geg
donem tekrardan acildig: hastalarda daha sik rastlanir. Yapilan
bir¢ok calismada preoperatif mitral yetmezligin ileri olmasi
ve/veya ek mitral kapak patolojilerinin bulunmasi [12-14], 1
yasindan kiiciik olma ve preoperatif orta-ileri sol AV kapak
yetmezligi bulunmasi [8] postoperatif ge¢ donemde
reoperasyona ihtiya¢ gosteren mitral yetmezligi gelisimi igin
anlamli risk faktorleri olarak verilmektedir. Reoperasyonda
miimkiin oldugunca tamir yontemleri uygulanmali (kleftin
kapatilmasi, ring veya siitiir annuloplasti), ancak yetersiz
kalinmas: halinde kapak replasmami tercih edilmelidir. Bu
calisgmada tekrarlayan ciddi mitral yetmezligi nedeni ile
reoperasyon gereksinim orani %3.8 idi. Tlkinde rezidiiel kleft
ve yama ile onarilmig atriyal septal defektteki rezidiiel aciklik
primer kapatilirken, ikinci hastada kapak replasmani gerekti.
Serimizdeki hastalarda mitral kapak subvalvuler yapisina ait
her hangi bir patolojinin olmamasi, kompleks kardiyak
anomalilerin calisma disi  birakilmasi gibi faktorler
reoperasyon oranimizin diisiik olmasinda rol alan diger
etkenler olarak 6ngoriilmektedir.

Primum ASD’lerin onariminda en korkulan komplikasyon ileti
sisteminin zarar gérmesi ve AV blok gelismesidir. Gegici blok
%1.6-11.4 arasinda bildirilmektedir, ancak bunlarin ¢ogu
diizelmekte ve erken veya gec donem kalict kalp pili ihtiyact
%0.6-4.5 gibi oldukca diisiik bir oranda verilmektedir [8,11].
Bizim serimizde de erken postoperatif gegici AV tam blok 3
hastada (%5.7) goriildii, ancak bunlardan sadece bir tanesinde
(%1.9) kalic1 kalp pili takilmas: gerekti. Bu hastada septum
yamasinin dikisleri muhtemelen koroner siniise yakin
gecilmisti. Kalic1 bloktan kaginmak igin koroner siniisiin sol
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atriyum  tarafinda  birakilma oran1 %O0-7 arasinda
bildirilmektedir [8-10]. Koroner siniisiin sol tarafta birakildig1
tic hastamizda da (%5.7) her hangi bir aritmiye rastlanmadi.
Rezidiiel sant kalmamasi i¢in koroner siniisiin miimkiin olan
her hastada sag atriyum tarafinda birakilmasi tercih edilmelidir.
Atriyal septal defekt primum ve genis sekundum tipleri yama
ile kapatilirken sekundum tipindeki kiiciik ASD’ler primer
olarak onarilabilir. Primum tipi septal defektin yama ile
onarildig1 hastalarda ge¢ donem rezidiiel sant ile geri gelme ve
reoperasyona alinma oran1 %0-2.6 arasinda verilmektedir [8-
10]. Bizim serimizde de reoperasyona alinan bir hasta ile bu
oran %2’dir (1/49). Yapilan bir caligmada sekundum tipi
ASD’ye rastlanma oram1 %13 arasinda bildirilmektedir [10].
Bizim serimizde bu oran %7.5’dir. Serimizdeki sekundum tipi
defektler genis oldugundan perikardiyal yama ile onarildilar.
Bu hastalarimizda her hangi bir ge¢ donem komplikasyon
gelismemesi literatiir ile de uyumludur. Hasta sayimizin az
olmasina kargin, izole sekundum ASD ve mitral kapak 6n
yaprak¢igina ait kleftin onariminin hastalarda ek bir kardiyak
patolojiye rastlanmamasi ve son derece basit olmas1 nedeniyle
problemsiz gerceklestirilebilecegini diiglinmekteyiz.

Operatif mortalite artitk nadiren bildirilmektedir. Kalp
cerrahisindeki ilerlemeler sayesinde sifir hastane mortalitesi ile
bu cerrahi girisimler yapilmaktadir [9,11]. Bizim serimizde de
erken mortaliteye rastlanmadi. Ancak kiiclik ¢ocuklarda
mortalite oran1 %1.6-7.9 olarak verilmektedir [8,10]. Kiiciik
cocuklarda en belirgin 6liim nedeni agir ek kardiyopulmoner
patolojiler (pulmoner hipertansiyon, ileri derecede deforme
kapaklar, hipoplastik sol ventrikiil vb.) nedeniyle erken
postoperatif donemde gelisen sol ventrikiil yetmezligidir. Geg
donem mortalite ise %0-15.2 arasinda verilmekte ve
intrakardiyak onarima bagl olmadiklar bildirilmektedir [8,9].
Bizim calismamizda ge¢ donem mortaliteye rastlanmamustir.
Mortaliteye rastlanilmama nedeni olarak bu ¢alisma grubunun
oldukca secilmis hastalardan olustugu gosterilebilir.
Reoperasyona ait mortalitenin de goriilmemesi, basit
intrakardiyak defektlerin basariyla tedavi edilebilecegini
gostermektedir.

Dogumsal mitral kapak 6n yaprak¢igina ait kleft ve eslik eden
atriyal septumdaki defektin tedavisi cerrahidir. Inkomplet
AVKD teshis edildiginde tedavisinin cerrahi oldugu da goz
oniine alnarak elektif sartlarda ameliyat edilmelidir. Geg
donem komplikasyonlarin kotii sonlandiginin bilinmesi, bu
hastalarin tan1 konuldugunda onarilmasi geregini ifade
etmektedir. Ancak literatiirde 1 yas altinda mortalite riskinin
artti1 bildirilmektedir. Tanis1 gecikmis hastalar, konjestif kalp
yetmezligi gelismeden ileri yaglarda da bagari ile ameliyat
edilebilir. Bu kompleks patolojinin en onemli komplikasyonu
ileride gerekebilecek reoperasyondur. Bu nedenle uzun dénem
yasam Kkalitesini etkileyen en onemli faktor mitral kapak
tamirinin tam olmasidir.
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