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ürk Pediatrik Kardiyoloji ve Kalp Cerrahisi Derneği’nin yayın or-
ganı “Pediatric Heart Journal” yayın hayatında 1. yılını doldurdu.
İlk sayımızda “Çocuk Kardiyoloji ve Çocuk Kalp Damar Cerrahisi-

nin ülkemizde ulaştığı nokta böyle bir dergi çıkarma konusunda bizleri yü-
reklendirdi” diye yazmıştık.  Bir yılın sonunda yanılmadığımızı görmek
bizi son derece mutlu etti. 

Artık hedefimiz daha nitelikli, atıf alma potansiyeli yüksek makale ve araş-
tırmalarla sayfalarımızı donatmaktır. Bu, siz üyelerimiz ve okuyucularımı-
zın katkıları ile olanaklı olabilir.

Bir yıllık dönem içinde yazıları ve danışmanlıkları ile bize katkıda bulunan
tüm üyelerimize teşekkürü borç bilir, desteklerinin devamını dileriz.

PPrrooff..DDrr..  NN..  KKüürr  şşaadd  TTOO  KKEELL

Edi tör
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Aortopulmoner Pencere:
7 Olgunun Değerlendirilmesi ve
Literatürün Gözden Geçirilmesi

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç::  Bu çalışmada amacımız aortopulmoner pencere tanısı ile izlenen olgularımızın tanı,
tedavi ve klinik seyirlerinin sunulması ile birlikte literatürün gözden geçirilmesidir. GGeerreeçç  vvee
YYöönntteemmlleerr::  İzmir Dr. Behçet Uz Çocuk Hastanesi Çocuk Kardiyoloji kliniğinde 2003-2012 yılları
arasında Aortopulmoner pencere tanısı alan ve tedavi edilen 7 olgu geriye dönük olarak ince-
lendi. BBuullgguullaarr::  Yedi olgumuzun (3 kız, 4 erkek) yaşları 8 gün ile 8 ay arasındaydı. Üç olgumuz
yenidoğan döneminde (ortalama yaş: 20±12,5 gün), 4 olgumuz infant dönemde (ortalama yaş:
4,1±2,6 ay) tanı almıştı. Vücut ağırlıkları 1,2 kg ile 5,7 kg arasında değişmekteydi (ortalama:
3,7±1,5 kg). Olguların beşinde takipne, dördünde kilo alamama ve altısında üfürüm mevcut idi.
Tüm olgulara ekokardiyografi ile tanı konulmuş ve 5 olguya katater anjiografi uygulanmıştı. Bir
olgumuzda aortopulmoner pencereye sekundum atriyal septal defekt (ASD) ve müsküler ventri-
küler septal defekt (VSD) eşlik etmekteydi. Tanı anında 1 olguda KKY, 2 olgumuzda pulmoner
hipertansiyon mevcut idi. Tüm olgularımız cerrahi olarak kapatıldı. Dört olgumuzda ligasyon, 3
olgumuzda transaortik yoldan yama ile kapatma uygulandı. Cerrahi sonrası tüm olgularımızın
yakınmaları düzeldi. Ligasyon uygulanan 1 (%25) olgumuzda operasyondan 6 yıl sonra rekana-
lizasyon gelişti. SSoonnuuçç::  Aortopulmoner pencere, hayatın erken döneminde konjestif kalp yet-
mezliği (KKY) ya da pulmoner hipertansiyon gelişmesine neden olan nadir bir anomalidir.
Tanısından hemen sonra, KKY ya da pulmoner hipertansiyondan korunmak için erken tedavi
gereklidir. Aortopulmoner pencere tamirinin sonuçları iyidir ve tanıdan hemen sonra mümkün
olan en kısa sürede yapılmalıdır. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Aortopulmoner pencere; kalp yetmezliği; pulmoner hipertansiyon

AABBSS  TTRRAACCTT  OObbjjeeccttiivvee::  Aim of this review is to present the patients with aortopulmonary window
focusing on diagnosis, management options and particular clinical survey by updated literature.
MMaatteerriiaall  aanndd  MMeetthhooddss:: Seven patients with aortopulmonary window diagnosed at Izmir Dr. Be-
hçet Uz Children’s Hospital pediatric cardiology clinic from 2003 to 2012 were retrospectively re-
viewed. RReessuullttss::  Four of the patients were male diagnosed at ages from 8 days and 8 months. Three
of them were at newborn period (20.0±12.5 day), four of them were infant (4.1±2.6 months), mean
weight of patients was 3.7±1.5 kg ranging 1.2 to 5.7 kilos. Five of the patients had tachypnea, 4 of
them had growth retardation and 6 of them had murmur at the initial physical examination.
Transthoracic echocardiographic examination reveals the pathology clearly but five of them needed
catheterization for pulmonary vascular bed examination and additional defects. Only one of the
patients has ventricular septal defect (VSD) and atrial septal defect (ASD) and also one of the pa-
tients has congestive heart failure and two of them have pulmonary hypertension. All of the patients
underwent surgery, 4 of them had only ligation and the other 3 had trans-aortic patch closure. The
entire patient had an excellent course after surgery. Unfortunately one of the ligated patients had
recanalization after sixth years of surgery. CCoonncclluussiioonn::  Aortopulmonary window is a rare but seri-
ous defect causing congestive heart failure and pulmonary hypertension at early stages. Early diag-
nosis and management is needed and results are excellent.  

KKeeyy  WWoorrddss::  Aortopulmonary window; heart failure; pulmonary hypertension
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Aortopulmoner pencere (APP); iki ayrı se-
milunar kapağın varlığında çıkan aorta ile
pulmoner arter arasındaki anormal bağlan-

tıdır. İki ayrı semilunar kapağın varlığı defekti
trunkus arteriozusdan ayırır.1-4 İlk olarak 1830 ta-
rihinde Elliotson tarafından tariflenmiştir.5 Tüm
doğuştan kalp anomalilerinin %0.15 ile %0.6’sını
oluşturur ve septal defektlerin en nadir görüleni-
dir.3,6-8 Aortopulmoner pencere, izole bir defekt
olabileceği gibi, aortik ark kesintisi, büyük damar-
ların transpoziyonu ve Fallot tetralojisi gibi ano-
maliler ile birlikte de görülebilir.3,6-8

Defektin büyüklüğüne bağlı olarak konjestif
kalp yetmezliği (KKY), pulmoner hipertansiyon ve
gelişme geriliği ile sonuçlanan pulmoner kan akımı
artışına sebep olur. Restriktif olmayan defektlerde
pulmoner obstrüktif hastalık erken yaşta hızlıca ge-
lişebilir. Tedavi edilmeyen geniş defektlerde prognoz
kötüdür ve 1 yaşında %40 oranında fatal seyre-
der.2,3,7,8 Cerrahi ya da transkatater kapatma erken dö-
nemde hayat kurtarıcıdır.3,8,9 Bu çalışmada amacımız
aortopulmoner pencere tanısı ile izlenen olgularımı-
zın tanı, tedavi ve klinik seyirlerinin sunulması ile
birlikte literatürün gözden geçirilmesidir. 

GEREÇ VE YÖNTEMLER

İzmir Dr. Behçet Uz Çocuk Hastanesi Çocuk Kar-
diyoloji kliniğinde 2003-2012 yılları arasında Aor-

topulmoner pencere tanısı alarak tedavi edilen 7
olgu geriye dönük olarak incelendi. Olguların de-
mografik özellikleri, yakınma, tanı ve klinik bul-
guları ile uygulanan tedavi ve klinik seyirleri arşiv
dosyalarından kaydedildi.

BULGULAR

İncelenen 7 olgunun yaşları 8 gün ile 8 ay arasın-
daydı. Üç olgumuz yenidoğan döneminde (orta-
lama yaş: 20±12,5 gün), 4 olgumuz infant dönemde
(ortalama yaş: 4,1±2,6 ay) tanı almıştı. Olguların 3’ü
kız, 4’ü erkekti. Vücut ağırlıkları 1,2 kg ile 5,7 kg
arasında değişmekteydi (ortalama: 3,7±1,5 kg). Ol-
guların beşinde takipne, dördünde kilo alamama ve
altısında üfürüm mevcut idi.

Tüm olgulara ekokardiyografi ile tanı konul-
muş (Resim 1) ve 5 olguya katater anjiografi uygu-
lanmıştı (Resim 2). Bir olgumuzda aortopulmoner
pencereye sekundum ASD ve müsküler VSD eşlik
etmekteydi. Tanı anında 1 olguda KKY, 2 olgu-
muzda pulmoner hipertansiyon mevcut idi. Kata-
ter-anjiografi uygulanan tüm olgularımızın
hemodinamik parametreleri kapatma için uygun
bulundu. Tüm olgularımız cerrahi olarak kapatıldı.
Dört olgumuzda ligasyon, 3 olgumuzda transaortik
yoldan yama ile kapatma uygulandı. Cerrahi son-
rası tüm olgularımızın yakınmaları düzeldi. Takip-
lerinde büyüme gelişmeleri yaşıtları ile uyumlu
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RESİM 1: Olgu 1’e ait ekokardiyografik inceleme. A: Parasternal kısa eksen kesitte çıkan aorta ve ana pulmoner arter arasındaki defekt görülmektedir (beyaz
ok). B: Renkli Doppler ekokardiyografide aortopulmoner pencereden geçen akım görülmektedir.



seyretti. Ligasyon uygulanan bir olgumuzda (6.
olgu) operasyondan 6 yıl sonra rekanalizasyon ve
subaortik diskret membran saptanması nedeniyle
tekrar cerrahi için yönlendirildi. Olguların demo-
grafik verileri, tanı, tedavi ve izlem bulguları Tablo
1’de özetlenmiştir.

TARTIŞMA

Embriyolojik hayatta aortikopulmoner septasyonda
gelişen bozukluklar APP gelişimine neden olur.10

Lezyonun uzanımına göre, Mori ve ark.11 tarafın-
dan proksimal, distal ve total olarak sınıflanmıştır.
Richardson sınıflamasına göre anatomik olarak üç

tipe ayrılmıştır.12 Defekt, tip 1’de daireseldir, çıkan
aort ile ana pulmoner arter arasında ve küçük-orta
genişliktedir, tip 2’de spiral şeklindedir ve sağ pul-
moner arter çıkışına kadar uzanır, tip 3’de ise sağ
pulmoner arter çıkan aortadan ayrılır. Ho ve ark.13

tarafından transkatater tedaviye ugun, yeterli üst
ve alt kenarları mevcut orta (intermediate) defekt-
ler eklenerek Mori sınıflaması modifiye edilmiştir.
Olgularımızda olduğu gibi proksimal ya da tip 1 de-
fektler en sık görülen tiptir.2,3 Aortopulmoner pen-
cereye, PDA, PFO, ASD ve sağ arkus aorta gibi
minör kardiyak patolojiler eşlik ediyorsa basit APP;
VSD, aortik ark kesintisi, büyük arter transpozi-
yonu, Fallot tetralojisi ya da koroner arter anoma-
lileri gibi patolojiler eşlik ediyorsa kompleks APP
olarak değerlendirilir.10,14 En sık eşlik eden anomali
aortik ark patolojileridir. Bunlar arasında sağ arkus
aorta, aortik ark kesintisi, ciddi aort koarktasyonu
sayılabilir.3,8-10 Olgularımızın 6’sı basit, 1’i kom-
pleks APP olarak değerlendirildi. Klinik bulguları
ve hemodinamik etkileri VSD ya da  PDA gibi geniş
sol-sağ şantlı defektler ile benzerdir. Konjestif kalp
yetmezliği bulguları (takipne, gelişme geriliği, tek-
rarlayan solunum zorlukları) genellikle hayatın ilk
haftalarında başlar.3,8,9 Artmış pulmoner kan akı-
mına bağlı gelişen pulmoner hipertansiyon diğer
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RESİM 2: Olgu 5’e ait anjiografide kontrast maddenin aortopulmoner pencere
yolu ile çıkan aortadan ana pulmoner artere geçişi görülmektedir.

Olgu Yaş Cinsiyet Kilo (kg) Yakınma Tanı Tedavi İzlem

1 8 gün E 1,2 Hızlı nefes alıp verme APP (tip1), Pulmoner HT Transaortik yama Asemptomatik

2 20 gün K 3,5 Hızlı nefes alıp verme APP (tip1), Pulmoner HT Transaortik yama Asemptomatik

Üfürüm

3 33 gün E 2,4 Kilo alamama, APP (tip 1) Ligasyon Asemptomatik

Hızlı nefes alıp verme

Üfürüm 

4 2,5 ay K 4,7 Üfürüm APP (tip1) ASD kapatılması Asemptomatik

ASD(sekundum) Transaortik yama VSD kapandı

VSD (müsküler),

5 3 ay E 4 Kilo alamama, APP (tip1), Ligasyon Asemptomatik

Üfürüm Pulmoner HT

6 3 ay E 4,5 Kilo alamama, APP (tip1) Ligasyon Rekanalizasyon

Hızlı nefes alıp verme, Subaortik diskret 

Üfürüm membran

7 8 ay K 5,7 Kilo alamama APP (tip1) Ligasyon Asemptomatik

Üfürüm

TABLO 1: Olguların demografik verileri, yakınma, tanı, tedavi ve izlem bulguları.



ana problemdir. Küçük defektlere sahip olgular
asemptomatik olabilir ve ileri yaşlarda geç tanı
alır.3,8,9 Altı olgumuzda da KKY bulguları mevcut
olup sadece 1 olgumuz üfürüm nedeniyle başvur-
muştu. Geçmişte tanı yaklaşımı kardiyak katete-
rizasyon olsada günümüzde ekokardiyografi APP
tanısı için yeterli ve güvenilir non-invazif bir tek-
niktir.3,8,15-18 Ekokardiyografi defektin tipini, lo-
kalizasyonunu, büyüklüğünü ve eşlik eden
anomalilerin belirlenmesini sağlar. Parasternal kısa
ve uzun, yüksek parasternal kısa ve subkostal ko-
ronal ekokardiyografik incelemeler APP’nin en iyi
görüntülenebildiği kesitlerdir (Resim 1A).3,8,15-18

Doppler ekokardiyografide pulmoner arterde anor-
mal devamlı ileri akım APP’nin varlığını gösterir
(Resim 1B). İnen aortada belirgin geriye dönük di-
yastolik akım hem proksimal arkta hem de abdo-
minal aortada izlenir. Bu durum proksimal arkta
ileri diyastolik akım saptanan PDA’nın tersinedir.3

Kardiyak kateterizasyon, defektin tipi ile eşlik eden
anomalilerin tam olarak belirlenemediği kompleks
defektlerde ve pulmoner vasküler obstrüktif hasta-
lığın erken geliştiği geniş defektli 6 aydan büyük
hastalarda pulmoner vasküler yatağın değerlendi-
rilmesi için endikedir.3,8,16,17 Ayrıca transkatater ka-
patmada tedavi amaçlı da kardiyak kataterizasyon
uygulanmaktadır. İlk iki olgumuz hariç diğer 5 ol-
gumuza APP tipinin belirlenmesi ve eşlik edebi-
lecek anomaliler açısından katater anjiografi
uygulandı. APP tanısından sonra zaman kaybe-
dilmeden  en kısa sürede defektin kapatılması ge-
reklidir. Klasik tedavi defektin cerrahi olarak
kapatılmasıdır.3 Gross ve ark.19 tarafından 1952 yı-
lında ilk başarılı cerrahi tamir (ligasyon) yapıl-
mıştır. Basit ligasyon, kardiyopulmoner bypass
eşliğinde defektin divizyonu ve sütur ile kapatıl-
ması ya da kardiyopulmoner bypass olmadan de-
fektin divizyonu ve sütur ile kapatılması,
kardiyopulmoner bypass eşliğinde transpulmoner,
transpencere (anteriyor sandviç yama), transaortik
direkt ya da transaortik yama ile defektin kapatıl-
ması gibi teknikler bildirilmiştir.3,8,16-21 Semilunar
kapaklardan ve pulmoner arter dallarından güvenli
uzaklıktaki küçük basit defektlerin ligasyonu kolay
bir tamir seçeneği gibi görünsede defektin tam ka-
panmaması, koroner arter yaralanması ve pulmo-

ner arter distorsiyonuna neden olabilmektedir.3,16

Birçok yazar tarafından mediyan sternotomi ile
kardiyopulmoner bypass eşliğinde transaortik yak-
laşımla defektin kapatılması önerilmektedir.3,8,20,21

Bu yaklaşım defektin iyi görülmesini, özellikle aor-
tik ark anomalileri olmak üzere anormal çıkışlı sağ
pulmoner arter  ya da anormal çıkışlı sağ koroner
arter gibi diğer eşlik eden anomalilerin tamirini
sağlar.3,8,16 Postoperatif mortalite; hastanın yaşına,
operasyon öncesi pulmoner vasküler hastalık du-
rumuna ve  eşlik eden diğer kardiyak defektlerin
varlığına bağlıdır.3,16-18 Olgularımızın hepsine cer-
rahi tedavi uygulandı. Hastalarımızın 4’ünde de-
fekt ligasyon ile, 3’ünde mediyan sternotomi ile
kardiyopulmoner bypass eşliğinde transaortik yama
ile kapatıldı. Ligasyon uygulanan 1 olgumuzda
(%25) rekanalizasyon gelişti. Pulmoner arter dis-
torsiyonu ya da koroner arter yaralanması hiçbir
hastamızda görülmedi. Bhan ve ark.16 nın çalışma-
sında ligasyon uygulanan 4 hastanın 2’sinde (%50)
rekanalizasyon ve 1’inde (%25) pulmoner arter dis-
torsiyonu bildirilmiştir. Bu nedenle ligasyon, reka-
nalizasyon ve pulmoner arter distorsiyonu olasılığı
akılda tutularak sadece kardiyopulmoner bypass
uygulanamayan ağır hastalar için düşünülmelidir.16

Transaortik yama ile kapatılan olgularımızda her-
hangi bir komplikasyon görülmedi. 28 haftalık pre-
mature olarak doğan, 8 günlük-1,2 kg iken opere
edilen olgumuz (Olgu 1), en küçük yaş ve kilo ile
opere edilip şifa ile taburcu edilen APP olgusu ola-
rak literatüre girmiştir.9

SONUÇ

Aortopulmoner pencere nadir görülen bir anoma-
lidir. Bu nedenle KKY bulguları mevcut hasta-
larda APP’den şüphelenilmeli ve tanı ekokar-
diyografi ile desteklenmelidir. Aortopulmoner
pencere defekti olan çoğu hasta hayatın erken dö-
neminde  KKY ya da pulmoner hipertansiyon gibi
ciddi semptomlar geliştirir. Aortopulmoner pen-
cere tamirinin sonuçları iyidir ve tanıdan hemen
sonra mümkün olan en kısa sürede yapılmalıdır.
Pulmoner hipertansiyon gibi komplikasyonlar ge-
lişmeden önce tamir edilen hastaların prognozu
mükemmeldir. 
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Çocuklarda Eisenmenger Sendromu’nda
Sağ Ventrikül Miyokard Performans İndeksinin

Önemi

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç::  Bu çalışmada özellikle sağ ventrikül miyokard performans indeksi (SVMPİ-Tei İndeksi) yanında
fonksiyonel ekokardiyografik sağ ventrikül değişkenlerinin, Eisenmenger Sendromlu (ES) çocuklarda hastalığın
şiddetinin belirlenmesi ve hastalığın seyrinde yeni takip parametreleri belirlenmesinde ekokardiyografinin po-
tansiyel kullanımının değerlendirilmesi amaçlandı. GGeerreeçç  vvee  YYöönntteemmlleerr::  Prospektif kontrollü kesitsel çalışmaya
ES’li 19 hasta ve kontrol grubu olarak 24 sağlıklı çocuk alındı. ES’li hastalara SVMPİ, triküspid anular plan sis-
tolik ekskürsiyonu (TAPSE), sağ atriyum, vena kava inferior, pulmoner arter çapını içeren ekokardiyografik ça-
lışma, sağ kalp kateterizasyonu, 6-dakika yürüme testi yapıldı. NT-ProBNP çalışıldı. SVMPİ hesaplamak amacıyla
izovolumetrik kontraksiyon (İVKZ), izovolumetrik relaksasyon (İVRZ) ve ejeksiyon zamanı için (EZ) triküspit
annulusun lateral bölgesinden doku Doppler ile en az 3 farklı ölçüm yapıldı. Her üç değer için ölçülen İVRZ ve
İVKZ toplamı EZ'na bölündü ve ortalaması alınarak SVMPİ elde edildi. ES’li hastalar fonksiyonel olarak Dünya
Sağlık Örgütünün (DSÖ), PHT fonksiyonel sınıflama kriterlerine göre Evre 2 ve 3 olarak ikiye ayrıldı. 6-dakika
yürüme testi, Amerikan Göğüs Cemiyetinin önerileri doğrultusunda yapıldı. BBuullgguullaarr:: TAPSE, kontrol grubuna
göre anlamlı düşük, diğer ekokardiyografik değişkenler daha yüksek bulundu. Hasta grubunda sağ ventrikül Tei
indeksi ile NT-ProBNP arasında güçlü pozitif (p=0,001; r: 0,716), fonksiyonel evre ile güçlü pozitif (p=0,001; r:
0,725), pulmoner vasküler rezistans (PVR) ile zayıf pozitif (p=0,045; r: 0,491) korelasyon tespit edildi. ES’li has-
talar, DSÖ sınıflamasına göre evre 2 (n:9) ve evre 3 (n:10) olarak ikiye ayrıldığında SVMPİ, evre 3 hastalarda daha
yüksekti (p=0,001), fonksiyonel evre ile diğer ekokardiyografik parametreler arasında anlamlı istatistiksel ilişki
belirlenmedi. SSoonnuuçç::  Kantitatif ekokardiyografik parametrelerden SVMPİ, çocuklarda ES’nin şiddetini tahmin
etmede önemli bir ekokardiyografik parametre olarak rutin klinik pratikte kullanılabilir. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Pulmoner hipertansiyon; Eisenmenger sendromu; ekokardiyografi; 
sağ ventrikül disfonksiyonu; Tei indeksi

AABBSS  TTRRAACCTT  OObbjjeeccttiivvee:: The purpose of this study is to evaluate potential use of echocardiography with functional
echocardiographic right ventricular variables besides right ventricle myocardial performance index (RVMPI) for
assessing disease severity of Eisenmenger Syndrome (ES) and to determine new follow-up parameters for the dis-
ease. MMaatteerriiaall  aanndd  MMeetthhooddss::  This study consisted of 24 normal controls (the control group) and 19 patients with
ES. The echocardiographic practice consisting RVMPI, tricuspid annular plane systolic excursion (TAPSE), di-
ameter of right atrium, vena cava inferior and pulmonary artery; right ventricle catheterization and six-minute
walk distance (6MWD) test were performed to the patients with ES. NT-ProBNP was measured in both control
and study groups. Isovolumetric contraction (IVCT), relaxation time (IVRT) and ejection time (ET) were ob-
tained least three times by tissue Doppler at lateral annulus of tricuspid valve to calculate RVMPİ. RVMPİ was
calculated by the formula IVCT+IVRT/ET for each measured values and average value was taken. Patient group
was divided into two groups as Class 2 and 3 according to WHO functional PAH classification. 6-minute walk
test was performed in accordance with the recommendations of the American Thoracic Society. RReessuullttss::  In the
study group TAPSE was found lower than the control group, besides the other echocardiographic variables were
high. There was positive correlation between RVMPI and NT-ProBNP (p=0.001; r: 0.716), between RVMPI and
functional stage (p=0.001; r: 0.725) and between RVMPI and pulmonary vascular resistance (p=0.045; r: 0.491)
in the study group. The patients with ES were divided into two stages as class 2 (n: 9) and class 3 (n: 10) according
to WHO. RVMPI was high in stage 3 patients (p=0.001). There was not statistically significant correlation be-
tween the functional stage and other echocardiographic parameters. CCoonncclluussiioonn::  RVMPI which is one of the
quantitative echocardiographic parameters can be used to evaluate the disease severity of Eisenmenger syn-
drome in follow-up of outpatients.

KKeeyy  WWoorrddss::  Pulmonary hypertension; Eisenmenger syndrome; echocardiography; 
right ventricle dysfunction; Tei index
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Diğer pulmoner arter hipertansiyon (PAH)
hastaları ile karşılaştırıldığında Eisenmen-
ger sendromlu (ES) hastalarda sağ ventri-

külün suprasistemik pulmoner arter basıncına
adaptif kapasitesi büyük ölçüde daha iyidir. Bu ne-
denle ES’li hastaların takibinde sağ ventrikülün
anatomik ve fonksiyonel değerlendirmesi muaye-
nenin çok önemli bir parçası haline gelmiştir. Eko-
kardiyografi, belirli kısıtlılıklarına rağmen ES’li
hastaların tanısında, hastalığın ciddiyetinin belir-
lenmesinde, tedaviye cevabın değerlendirilmesinde
ucuz, kolay, invaziv olmayan ve taşınabilir olması
sebebiyle hala kullanışlı bir görüntüleme aracıdır.
Buna rağmen, ES’li çocuklarda sağ ventrikül eko-
kardiyografik değişkenlerle diğer klinik, hemodi-
namik ve laboratuvar bulguların karşılaştırıldığı az
sayıda çalışma vardır.1-4

İdiyopatik pulmoner hipertansiyonlu (PHT)
erişkin hastalarda, ventriküler septal kayma, sağ at-
riyal genişleme, TAPSE (trikuspid annular plane
systolic excursion) ve perikardiyal efüzyon varlığı,
istenmeyen sonuçlar için prediktif ekokardiyogra-
fik değişkenler olarak kabul edilmiştir ve klinik
pratikte risk sınıflaması için rutin olarak kullanıl-
maktadır.5,6 ES ve PHT’lu erişkin hastalarla yapılan
diğer bazı prospektif randomize kontrollü çalışma-
larda TAPSE,6 sağ atriyum çapları,6 SVMPİ7-9 prog-
nostik değeri gösterilmiştir. Ancak ES’li çocuk
hastalarda prognozla ilişkili ekokardiyografik para-
metre bildirilmemiştir ve ES’li pediatrik hastaların
ekokardiyografik verileri yorumlanırken çoğun-
lukla erişkin hasta deneyimlerinden yararlanıl-
mıştır. Bu çalışmada, ES’li çocuk hastalarda,
SVMPİ, TAPSE, sağ ventrikül serbest duvar ka-
lınlığını (SVDK) içeren ekokardiyografik değiş-
kenlerin fonksiyonel evreleme, 6 dakika yürüme
mesafesi (6-DYM), anjiyokardiyografik veriler ve
N-Terminal-Pro Brain natruretic peptid (NT-
ProBNP) gibi morbidite-mortalite ile ilişkili para-
metrelerle karşılaştırılması amaçlandı. 

GEREÇ VE YÖNTEMLER

ÇALIŞMA ÖZELLİKLERİ VE TASARLANMASI

Prospektif, kontrollü, kesitsel klinik çalışma, Ara-
lık 2012-Aralık 2013 tarihleri arasında Erciyes Üni-

versitesi Tıp Fakültesi Çocuk Kardiyolojisi Bilim
Dalı’nda gerçekleştirildi. Çalışma 2012/668 proto-
kol numarası ile üniversitemiz yerel etik kurulu ta-
rafından onaylandı ve tüm hasta ve kontrol
olgularına çalışma hakkında bilgi verilerek bilgi-
lendirilmiş gönüllü onamları alındı. 

HASTA VE KONTROL GRUBU

Ortalama tanı yaşı 82 ay (31-120 ay), yaş ortalaması
12,0±4,1 (4-17 yıl) olan ES tanılı 19 hasta (13 kız, 6
erkek) çalışmaya dahil edildi. Kontrol grubu olarak
yaş ortalaması 12,1±4,3 (3-18 yıl) olan, fizik mua-
yene bulguları, elektrokardiyografileri, telekardi-
yografileri ve ekokardiyografileri, tam kan sayımı,
açlık kan şekeri, böbrek ve karaciğer fonksiyon
testleri normal olarak değerlendirilen toplam 24
hasta (16 kız, 8 erkek) çalışmaya alındı. Akut veya
kronik infeksiyöz-inflamatuar hastalığı olanlar ve
kronik ilaç kullanımı olan çocuklar çalışmaya dahil
edilmedi. Hasta ve kontrol grubunun vücut kitle
indeksi, vücut ağırlığı(kg)/boy(m2) formülü kulla-
nılarak hesaplandı.

TEMEL DEĞERLENDİRME

Tüm hastalara hematolojik, böbrek, karaciğer
fonksiyon testlerini içeren, rutin biyokimyasal de-
ğerlendirmeyi, NT-ProBNP,  telekardiyogram, 12
kanal EKG ve ekokardiyografiyi içeren detaylı kli-
nik değerlendirme yapıldı. Hastalığın şiddetini
değerlendirmede birçok çalışmada morbidite,
mortalite belirleyicisi olarak kullanılan3,4,6,9 Dünya
Sağlık Örgütünün (DSÖ) PHT  fonksiyonel sınıf-
lama kriterleri kullanıldı ve buna göre hasta grubu
Evre 2 ve 3 olmak üzere iki gruba ayrıldı. 
6-DYM testi, Amerikan Göğüs Cemiyetinin öne-
rileri doğrultusunda tüm hastalara yapıldı.10

EKOKARDİYOGRAFİK DEĞERLENDİRME

Tüm hastalara EKG monitorizasyonu eşliğinde, 3-
5 MHz transdüser kullanılarak, transtorasik eko-
kardiyografik inceleme (Vivid 7, GE, Horten,
Norveç) yapıldı. Tüm M-mode ve 2-D ölçümler
Amerikan Ekokardiyografi Derneği Pediatrik ve
Doğumsal Kalp Hastalıkları Konseyi’nin önerile-
rine göre yapıldı. Bütün ekokardiyografik ölçüm-
ler birbirini izleyen üç siklusta gerçekleştirildi ve
istatistiksel çalışmada bunların ortalamaları kul-
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lanıldı. SVMPİ, Doppler trasesinde bulunan izo-
volümik kontraksiyon ve izovolümik relaksasyon
sürelerinin (diyastolik akımın bitiminden bir son-
raki diyastolik akımın başlangıcına kadar olan sü-
reden parasternal kısa eksende sağ ventrikülden
PW Doppler ile elde edilen ejeksiyon zamanının
çıkarılmasıyla elde edildi) sağ ventrikül ejeksiyon
süresine bölünmesiyle hesaplandı (Şekil 1).7 Pul-
moner arter çapı sistol sonunda parasternal kısa
eksende ölçüldü. SVDK, subkostal pencereden
triküspid kapak korda düzeyinden sistolde,
TAPSE ise, M modda apikal dört boşluk incele-
mede M-mod kürsörü lateral triküspit anulusu
boyunca yerleştirildi. Alınan görüntülere göre la-
teral triküspit anülüsün atriyuma doğru pik yük-
selmesi ile ventriküle inişi arasındaki mesafe
olarak alındı (Resim 1).11 Bunun yanında sağ at-
riyum aksiyal çapı diyastol sonunda, vena kava
inferior çapı diyastol sonuda M-Mod ekokardi-
yografi ile aynı pediatrik kardiyolog tarafından
ölçüldü. Pulmoner arter çapının Z skoru hesap-
laması vücut yüzey alanına göre daha önce ta-
nımlandığı gibi yapıldı.12

İSTATİSTİKSEL ANALİZ

Veriler SPSS version 16.0 istatistik paket progra-
mına girildi. Tüm değişkenlere öncelikle Sha-
piro-Wilk testi uygulanarak değişkenlerin
dağılımının normal dağılımlı olup olmadığı be-
lirlendi. Normal dağılımlı değişkenler orta-
lama±standart sapma, normal dağılıma uymayan
değişkenler ortanca (25-75. persantil) olarak
ifade edildi. Normal dağılıma uymayan değiş-

kenler açısından gruplar arası karşılaştırma yapı-
lırken Mann- Whitney U testi, normal dağılımlı
değişkenlerde gruplar arası karşılastırma yapılır-
ken bağımsız iki örneklem t testi kullanıldı. İkili
korelasyonun analizinde Spearman korelasyon
testi kullanıldı. p<0,05 düzeyi istatistiksel olarak
anlamlı kabul edildi.

BULGULAR

GENEL KLİNİK ÖZELLİKLER

Çalışmaya, ES tanısı ile takip edilen yaş ortalaması
12,0±4,1 yıl (4-17 yıl) olan 13’ü kız, 6’sı erkek top-
lam 19 hasta ile, yaş ortalaması 12,1±4,3 (3-18 yıl)
olan 16’sı kız, 8’i erkek toplam 24 sağlıklı çocuk
dahil edildi (Tablo 1). Dokuz hastanın DSÖ fonksi-
yonel sınıflaması evre 2 olarak tesbit edilirken, 10
hasta evre 3 olarak belirlendi. ES gelişmesine neden
olan en sık hastalık VSD idi (n:10; izole veya ASD-
PDA gibi defektlerle kombine olarak). Bunu sıklık
sırasına göre AVSD (n:3), Trunkus arteriozus (n:2),
çift çıkışlı sağ ventrikül (n:1), düzeltilmiş büyük
arter transpozisyonu (n:1) ve PDA+ASD (n:1) takip
etmekteydi. Ayrıca 6 hastada Down sendromu
mevcuttu. Hasta grubunda sistolik kan basıncı
(p=0.04), logNT-ProBNP (p <0.001), hemoglobin
(p=0.005), ürik asit (p=0.006) düzeyleri anlamlı ola-
rak yüksek saptandı (Tablo 1).ŞEKİL 1: Sağ ventrikül miyokard performans indeksinin doku Doppler ile

hesaplanması.

RESİM 1: TAPSE’ nin ölçülmesini gösteren şekil.



EKOKARDİYOGRAFİK VERİLER VE 
DİĞER DEĞİŞKENLERLE İLİŞKİSİ

Kontrol grubunun pulmoner arter çapı Z skorları-
nın -2 ve +2 SD arasında olduğu tesbit edildi (p=
0,005). SVMPİ yanında (p <0,001), pulmoner arter
çapı Z skoru (p<0,001), vena kava inferior çapı
(p=0,002), SVDK (p<0,001) hasta grubunda anlamlı
olarak yüksek, TAPSE hasta grubunda anlamlı ola-
rak düşük (p=0,002)  saptandı (Tablo 1). 

Hasta grubunda SVMPİ ile yaş, cinsiyet, sisto-
lik-diyastolik-ortalama kan basıncı düzeyleri, AST,
ALT, kan üre azotu, kreatinin, ürik asit, hemoglo-
bin düzeyleri, arteryel oksijen satürasyonları, 6-
DYM ve ekokardiyografik veriler ile anlamlı

korelasyon saptanmadı. Hasta grubunda SVMPİ ile
vücut kitle indeksi arasında orta düzeyde negatif
(p=0,017; r: -0,553), NT-ProBNP ile güçlü pozitif
(p=0,001; r: 0,716), fonksiyonel evre ile güçlü pozi-
tif (p=0,001; r: 0,725), PVR ile zayıf pozitif
(p=0,045; r: 0,491) korelasyon tespit edildi. Diğer
anjiyokardiyografi verileri ile anlamlı ilişki belir-
lenmedi (Tablo 2).  

Aynı şekilde ES’li hastalar, DSÖ sınıflamasına
göre Evre 2 (n:9) ve Evre 3 (n:10) olarak ikiye ayrıl-
dığında SVMPİ’ nin, evre 3 hastalarda daha yüksek
olduğu göze çarparken (p=0,001), fonksiyonel evre
ile diğer ekokardiyografik parametreler arasında an-
lamlı istatistiksel ilişki belirlenmedi (Tablo 3).

Gruplar

Değişkenler Hasta (n:19) Kontrol (n:24) p

Demografik özellikler Yaş (yıl) 11,97±4,07 12,02±4,33 0,971

Cinsiyet (E/K) 6/13 8/16 (66,7) 1,00

Ağırlık(kg) 32,96±18,07 42,52±16.33 0,076

Vücut yüzey alanı (m2) 1,07±0,39 1,29±0,34 0,056

Sistolik kan basıncı (mmHg) 97,36±13,57 107,91±9,19 0,040

Diyastolik kan basıncı(mmHg) 62,36±14,94 67,29±8,84 0,214

Ortalama kan basıncı (mmHg) 74,03±13,93 80,83±8,62 0,073

Biyokimyasal özelliker Hemoglobin (g/dl) 15,04±2,61 13,26±1,23 0,005

Kan üre azotu (mg/dl) 12,57±3,42 12,0±3,71 0,602

Ürik asit (mg/dl) 5,09±1,62 3,99±0,77 0,006

Kreatinin (mg/dl) 0,67±0,13 0,7±0,15 0,513

AST (U/L) 26,73±8,54 23,58±7,35 0,201

ALT (U/L) 17,52±9,11 16,54±4,92 0,675

logNT-ProBNP (fmol/ml) 2,32±0,73 1,5±0,34 0,001

Ekokardiyografik özellikler SVMPİ 0,98±0,41 0,43±0,12 <0,001

Pulmoner arter çapı Z skoru 2,35 (1,5-2,76) 0,54 (1,52-1,33) <0,001

Sağ atriyum uzun aksı (mm) 37,38±7,49 37,28±5,55 0,96

Vena kava inferior çapı (mm) 21,0 (17,6-26,2) 15,4 (12,2-19,1) 0,002

SVDK 6,05±1,32 3,37±0,46 <0,001

TAPSE 14,9±2,0 19,6±3,5 0,002

Kalp kateterizasyon verileri OPAB (mmHg) 75,4 (70,0-83,0) - -

OAB (mmHg) 76,21 (71,0-86,0) - -

OPAB/OAB 0,98 (0,93-1,02) - -

PVR (Wu/m2) 11,37 (7,1-17,8) - -

PVR/SVR 0,58 (0,35-0,88) - -

TABLO 1: Hasta ve kontrol grubunun demografik, biyokimyasal, ekokardiyografik ve kateterizasyon sonuçları.

Değerler ±SS, ortanca (25-75 persentil) veya frekans (yüzde) olarak ifade edildi.
SVMPİ: Sağ ventrikül miyokard performans indeksi; SVDK: Sağ ventrikül duvar kalınlığı; TAPSE: Triküspid anüler plan sistolik ekskursiyon; OPAB: Ortalama pulmoner arter basıncı;
OAB: Ortalama aort basıncı; PVR: Pulmoner vasküler rezistans; SVR: Sistemik vasküler rezistans.
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Pulmoner vasküler direnci (PVD) 10
Wu/m2’nin altında ve üstünde olan 2 hasta grubu
arasında ekokardiyografik parametreler açısından
istatistiksel analiz yapıldığında SVMPİ yanında sağ
atriyum çapları, TAPSE, sağ ventrikül duvar kalın-
lığı ve vena kava inferior çapları açısından gruplar
arasında istatistiksel farklılık saptanmadı. Pulmo-

ner arter çapı z skoru PVR <10 Wu/m2 olanlarda il-
ginç olarak yüksek saptandı (p=0.041; Tablo 4).  

TARTIŞMA

Bu çalışma, ES’li çocuklarda fonksiyonel evreleme,
NTProBNP gibi bilinen morbidite kriterleri ile
SVMPİ’ni de içeren sağ ventrikül fonksiyonları ara-
sındaki ilişkiyi araştıran ilk çalışmadır. Mevcut ça-
lışmada ES’in mortalite ve morbidite ile doğrudan
ilişkili olduğu fonksiyonel evre ve NT-ProBNP ile
SVMPİ arasında istatistiksel olarak anlamlı ilişki
belirlendi.

Pediatrik kardiyolojide en önemli muayene
aracı olan ekokardiyografi, günlük uygulamada
pulmoner hipertansiyon tanısının konduğu ilk in-
celeme yöntemidir. Ekokardiyografi, bu hasta gru-
bunda yalnız tanısal amaçla değil kalp ve pulmoner
dolaşımdaki patofizyolojik adaptasyonun boyutla-
rını belirlemek amacıyla da kullanılır. Ayrıca ucuz,
kolay uygulanabilir, noninvazif ve taşınabilir ol-
ması nedeniyle ekokardiyografi bu hasta grubunda
en sık kullanılan tanı-takip yöntemlerinden biri-
sidir. Pulmoner hipertansiyonlu hastalarda, sağ
ventrikül fonksiyonlarının, doğal sürecin önemli
bir değişkeni ve göstergesi olduğu konusunda
kesin kanıtlar bulunmaktadır.13,14 Tüm bu faktör-
ler, ekokardiyografiyi bu hastaların tanı-takip ve
yönetiminde önemli bir yere koymaktadır. 

SVMPİ kalp hızı ve ventrikül geometrisinden
bağımsız olarak global ventrikül performansını
yansıtan bir Doppler değişkenidir.7 Sistolik ve di-
yastolik değişkenleri içeren, sol ve sağ ventriküle

SVMPİ

Değişkenler p r

Cinsiyet 0.755 0.079

VKİ 0.017 -0.553

SBP 0.636 -0.120

Sa02 0.140 0.362

6-DYM 0.100 -0.400

Hemoglobin 0.062 -0.448

Ürik asit 0.110 -0.389

NT-ProBNP 0.001 0.716

PA çapı 0.855 0.048

SA aksiyal çapı 0.524 -0.419

VCI çapı 0.845 -0.164

TAPSE 0.487 0.050

SVDK 0.405 -0.165

Pp/Ps 0.405 -0.209

PVR 0.045 0.491

PVR/SVR 0.336 0.249

TABLO 2: PADK ile demografik, klinik, biyokimyasal,
ekokardiyografik ve anjiyokardiyografik verilerin

karşılaştırması.

VKİ: Vücut kitle indeksi, SKB: Sistolik kan basıncı, Sa02: Arterial oxygen saturation, 6-
DYM: 6 dakika yürüme mesafesi, NT-ProBNP: N-terminal pro-hormon beyin natriuretic
peptit, PA: Pulmoner arter, SA: sağ atriyum, VCI: vena kava inferior, TAPSE: triküspid
anüler plan sistolik ekskursiyon, SVDK: Sağ ventrikül duvar kalınlığı, PVR: Pulmoner
vasküler rezistans, SVR: Sistemik vasküler rezistans.

Gruplar

Değişkenler Evre 2 (n:9) Evre 3 (n:10) p

Sağ ventrikül Tei İndeksi 0,65±0,2 1,24±0,34 0,001

Pulmoner arter çapı Z skoru 1,76±1,04 3,22±1,92 0,064

Sağ atriyum uzun aksı (mm) 39,93±6,27 35,12±8,1 0,844

Vena kava inferior çapı (mm) 31,68±25,85 20,14±8,97 0,190

SVDK 5,62±1,14 6,43±1,42 0,190

TAPSE 15,70±2,32 14,27±1,48 0,124

TABLO 3: Evre 2 ve evre 3 hastalarının 
ekokardiyografik özellikleri.

Gruplar

Değişkenler PVR<10 (n:7) PVR>10 (n:12) p

SVMPİ 1,19±0,48 0,86±0,36 0,132

Pulmoner arter çapı Z skoru 3,48±1,97 1,86±1,14 0,041

Sağ atriyum uzun aksı (mm) 34,23±9,26 39,02±6,47 0,994

Vena kava inferior çapı (mm) 21,9±10,33 27,97±22,86 0,724

SVDK 6,37±1,41 5,66±1,15 0,258

TAPSE 14,44±1,78 15,58±1,89 0,220

TABLO 4: Hasta grubunun PVR’ye göre 
ekokardiyografik değişkenleri.



de uygulanabilen basit bir indekstir. İzovolümik
kontraksiyon ile izovolümik relaksasyon zamanı
toplamının ejeksiyon süresine bölünmesi ile elde
edilir. Sağ ventrikül için normal değer 0,28±0,04’tür.
Pulmoner hipertansiyon için sensitif ve spesifik bir
göstergedir. SVMPİ ön-ardyük, kalp hızı ve kan ba-
sıncı gibi değişkenlerden bağımsız olarak sağ ven-
trikül miyokard performansı hakkında güvenilir
bilgi verir.7 PHT’lu pediatrik yaş grubunda yapılan
bir çalışmada, SVMPİ’nin >1,4 olması kötü prog-
noztik belirteç olarak kabul edilmiş ve yine aynı
çalışmada bu oranın her 0,1 artışını transplantas-
yon veya ölüm riskini %13 oranında arttırdığı sap-
tanmıştır.4 Bierre ve ark. ise 7 PAH’lı hastada
yaptığı çalışmada SVMPİ’ nin >0,98 olmasının EKO
kardiografi ile tesbit edilen kötü prognostik belirteç
olduğunu tesbit etmişlerdir.15 Ayrıca ES’li hasta-
larda SVMPİ’nin tedaviyle değişen dinamik bir pa-
rametre olduğu gösterilmiştir.16 PHT ve SVMPİ
arasındaki ilişkinin araştırıldığı bu çalışmalar nere-
deyse tamamı erişkin hasta popülasyonunda yapıl-
mıştır ve Eisenmenger dışında tüm PHT’lu
hastaları içermektedir. Mevcut çalışmamızda ES’li
çocuk hastalarda SVMPİ ortalama 0,98 bulundu; bu
değer kontrol grubuna göre anlamlı olarak yüksekti
(p<0,001).

NT-proBNP’nin kalp kasının gerilime uğra-
dığı hastalıklarda artış gösterdiği artık net olarak
bilinmektedir. Ancak PHT’ de pulmoner arter ba-
sıncı sağ ventrikülde gerilime neden olmadıkça
pro-BNP’de artış olmaz. Literatürde erken evre
PAH hastalarında tanısal değerinin sınırlı olduğu
bildirilmiştir.17 Ancak doğuştan kalp hastalıkla-
rına sekonder olarak gelişen ve seyrinde her iki
ventrikülde yetmezliğe neden olan ES’nin tanı, ev-
releme, izlem ve mortalite tahmininde pro-
BNP’nin anlamı bir yeri vardır.18-21 Çalışmamızda
da NT-ProBNP ile ekokardiyografi parametrele-
rinden sadece SVMPİ arasında pozitif korelasyon
saptandı (r: 0,716; p=0,001). PHT’li erişkin hasta-
larda NT-ProBNP ile SVMPİ arasında ilişkinin de-
ğerlendirildiği tek bir çalışmada kuvvetli pozitif
ilişki gösterilmiştir.9 Başka bir Doppler ekokardi-
yografi çalışmasında, yüksek rakımda yaşayan eriş-
kin kalp hastalarında SVMPİ ile NT-ProBNP
arasında anlamlı korelasyon olduğu bulunmuştur.22

Doğuştan kalp hastalığına bağlı PHT olan süt ço-
cuklarıyla yapılan başka bir çalışmada SVMPİ ve
tahmini pulmoner arter basıncı ile NT-ProBNP
arasında anlamlı korelasyon belirlenmiştir.23

ES’li hastalarda, DSÖ fonksiyonel sınıflaması,
mortalite ve morbidite ile ilişkili olarak bulunmuş-
tur. Fonksiyonel sınıflama aynı zamanda bu hasta-
larda tedaviyi yönlendirmede de önemli bir takip
kriteridir. Bir çalışmada PHT’ li erişkin hastalarda
fonksiyonel evre ile SVMPİ arasında bizim bulgu-
larımız ile benzer şekilde kuvvetli pozitif korelas-
yon bulunmuştur.9 Yine hem bahsi geçen çalışma,
hem de Tei C ve ark.nı yaptıkları çalışmada SVMPİ
ile pulmoner arter basıncı, PVR ve TAPSE arasında
(bizim çalışmamızda da bulduğumuz gibi) anlamlı
ilişki gösterilmemiştir.7,9 TAPSE’nin PHT’li hasta-
larda prognoz ve klinik kötüleşmenin bir göstergesi
olduğu bazı çalışmalarda gösterilse de6,16 çalışma-
mızda fonksiyonel evre ile TAPSE arasında korelas-
yon saptanamadı. Bunun nedeni SVMPİ’nin global
sağ ventrikül fonksiyonlarını yansıtmasına rağmen
TAPSE’ nin sadece sistolik fonksiyonları yansıtması
olabilir. 

Sağ ventrikül serbest duvar kalınlığındaki artış
bulgularımızla benzer şekilde ES’li hastaları içeren
birçok çalışmada gösterilmiştir. Ancak bu hipert-
rofinin sağ ventrikül fonksiyonları ve sağ kalım
üzerine etkisi bilinmemektedir. ES’li hastaların
diğer PAH’lı hastalara göre daha yüksek sağ kalım
oranları sağ ventrikülün bu adaptif mekanizma-
sına bağlanmaktadır.24,25 Belki de, bu hastaların
sağ ventrikül morfolojisi ve anatomisindeki adap-
tif değişiklikler, bir noktadan sonra sağ ventrikül
disfonksiyonunun tetiğini çekmekte ve mortali-
teyle sonuçlanmaktadır.

ÇALIŞMANIN KISITLILIKLARI

Çalışmanın en önemli kısıtlılığı, tek merkez sonuç-
larını içermesi ve örneklem sayısının az olmasıdır.
Bunun yanında kesitsel bir çalışma olması sebebiyle
parametrelerde zamanla olan değişiklikler ve bun-
ların birbirleriyle ilişkisi incelenmedi. Yine uzun
dönem izlem sonuçları başka bir çalışma konusu ol-
ması sebebiyle, ekokardiyografik parametrelerle
mortalite ilişkisi gösterilemedi. SVMPİ ve diğer eko-
kardiyografik değişkenlerin çok merkezli geniş hasta
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popülasyonlarıyla yapılacak ileri çalışmalarla ortaya
konması hastalığın uzun dönem sonuçlarını tahmin
etmede ve sağ kalımla ilişkisini açığa çıkarmada
önemli olacaktır. Mevcut çalışma, tüm kısıtlıklarına
rağmen, tüm PHT grupları içerisinde izole ES’li has-
taları içermesi, sadece çocuk hastalardan oluşması,
ES’li hastaların takibinde çok iyi bilinen parametre-
lerle önemli ekokardiyografik değişkenlerin ilişkisi-
nin araştırıldığı ilk pediatrik çalışma özelliğindedir.

SONUÇ 

ES’li çocuklarda SVMPİ ile ilgili ilk ön verileri içe-
ren bu kesitsel çalışmada SVMPİ fonksiyonel evre,
NT-ProBNP ve PVR yakın ilişkili olarak bulun-
muştur. SVMPİ’ bu kötü klinik gidiş ve mortalite
ile ilişkisinin ortaya konması ve standart değerle-
rin belirlenmesi için prospektif uzun dönem takip
çalışmalarına ihtiyaç vardır.
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Evaluation of Cardiac Catheterization and
Angiographic Findings of Patients with

Hypoplastic Left Heart Syndrome Prior to
Stage II Palliation

AABBSS  TTRRAACCTT  OObbjjeeccttiivvee::  Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is one of the most frequent single ventricle
pathologies. Modified Blalock-Thomas-Taussig shunt (mBTT) or a conduit placement together with pulmonary
artery aorta anastomosis and aortic reconstruction between right ventricle-pulmonary artery (Sano shunt) is per-
formed in Stage-I palliation. Recently, in high risk HLHS patients, a hybrid palliation procedure consisting of bi-
lateral pulmonary artery banding with ductal (DA) stent implantation (simultaneously or shortly after the
procedure) has been introduced as an alternative to Norwood Stage-I palliation. In this study, the cardiac catheter-
ization and angiography findings of the HLHS patients with Stage I palliation, with either the Norwood or the
hybrid approach, were evaluated before Stage-II palliation. MMaatteerriiaall  aanndd  MMeetthhooddss:: The cardiac catheterization and
angiography findings of HLHS patients with Stage-I palliation were evaluated before Stage-II palliation between
February 2011-May 2014. RReessuullttss::  Eight male and 2 female patients were included in the study. The median age
was 6 months (range: 4.7-8 months), the median body weight was 6.7 kg (range: 3.7- 8 kg) and the median height
was 66.5 cm (range: 53-72 cm). Stage-I palliation was performed by Sano shunt in 4, mBTT shunt in 4, and hy-
brid procedure in 2 of the patients. Balloon angioplasty was performed in one patient palliated by Sano modifi-
cation in whom coarctation was detected. Giant aortic aneurysms were detected in two patients. Development
of pulmonary arteries was not adequate in 2 of the patients. The mean duration of the procedures was 53.5±16.3
minutes. Two patients were followed in the intensive care unit overnight because of desaturation after the pro-
cedure. No major complications were noted in any of the procedures. Heparin infusion was given due to tempo-
rary peripheral pulse loss in 2 patients. Additionally cardiac CT imaging was performed in 4 patients. CCoonncclluussiioonn::
Cardiac catheterization and angiography should be planned in a patient-specific manner in HLHS patients with
Stage-I palliation with different techniques before Stage-II. We believe the experience will accumulate along
with increasing numbers of patients and surgical facilities.

KKeeyy  WWoorrddss::  Hypoplastic left heart syndrome; catheterization; Stage-II palliation; Glenn shunt

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç::  Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) sık görülen tek ventrikül patolojilerinden biridir. İlk aşama
palyasyonda pulmoner arter-aorta anastomozu ve aorta rekonstrüksiyonu ile modifiye Blalock-Thomas-
Taussing şant (mBTTS) veya sağ ventrikül-pulmoner arter arası kondüit (Sano şantı) kullanılmaktadır. Son za-
manlarda bilateral pulmoner arter bandı yerleştirilmesi ve gerekirse aynı seansta ya da daha sonra  duktus
arteriozusa (DA) stent implantasyonu şeklinde tanımlanan “hibrid yaklaşım” yüksek riskli HSKS hastalarında
Norwood Evre-I palyasyona alternatif olarak uygulanmaya başlanmıştır. Bu çalışmada kliniğimizde Norwood ya
da hibrid yaklaşımla Evre-I palyasyonu tamamlanmış HSKS olgularının Evre-II öncesi yapılan kalp kateterizas-
yonu ve anjiografi bulguları değerlendirilmiştir. GGeerreeçç  vvee  YYöönntteemmlleerr::  1 Şubat 2011 ile 1 Mayıs 2014 tarihleri
arasında kliniğimizde Evre-I palyasyon yapılan HSKS olgular Evre-II palyasyon öncesi kalp kateterizasyonu ve an-
jiografi bulguları ile değerlendirildi. BBuullgguullaarr:: İkisi kız, 8’i erkek toplam 10 hasta çalışmaya alındı. Medyan yaşı
6 ay (dağılım 4,7 -8 ay), ağırlığı 6,7 kg (dağılım 3,7-8 kg) ve boyu 66,5 cm (dağılım 53-72 cm) idi. Olguların 4’üne
Sano, 4’üne sağ mBTTS ile Norwood Evre-I uygulanırken, 2 hastada ise hibrid yöntem ile Evre-I palyasyon sa-
ğlanmıştı. Sano yöntemle Evre-I palyasyon sağlanmış bir olguda aort koarktasyonu saptanıp koarktasyon balon
anjiyoplasti işlemi uygulandı. Ayrıca iki olguda dev aort anevrizması gözlendi. İki olguda pulmoner arter gelişimi
yeterli değildi. Ortalama işlem süresi 53,5±16,3 dakika idi. İki olgu işlem sonrası saturasyon düşüklüğü gözlenmesi
üzerine yoğun bakımda bir gün izlendi. Tüm işlemlerde majör komplikasyon gözlenmedi. İki olguda geçici alt eks-
tremite nabız yokluğu nedeniyle heparin infüzyonu yapıldı. Anjiyo bulgularına ilave olarak dört olguda kardiyak
BT çekimi yapıldı. SSoonnuuçç::  Farklı tekniklerle Evre-I palyasyonu yapılmış HSKS’li olgularda Evre-II öncesi kalp
kateterizasyonu ve anjiografi işlemi olguya spesifik planlanmalıdır. Bu konudaki tecrübenin olgu sayısı ve teknik
olanaklar arttıkça gelişeceğine inanıyoruz.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Hipoplastik sol kalp sendromu; kateterizasyon; Evre-II palyasyon; Glenn şant 
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Hypoplastic Left Heart Syndrome (HLHS) is
one of the more frequent types of physio-
logically single ventricle pathologies. It is

a fatal congenital heart disease unless intervened in
early postnatal period, which shows variable de-
grees of hypoplasia or atresia of left ventricle, mi-
tral valve, aortic valve and aorta.1

The first stage surgical treatment of HLHS is
Norwood Stage-I palliation, which involves the
combination of modified Blalock-Thomas-Taussig
shunt (mBTTS) or conduit placement between the
right ventricle and the pulmonary artery (Sano
shunt) with the aortic arch reconstruction, ductus
arteriosus (PDA) division and the conversion of
pulmonary artery to the systemic outflow tract. 

In recent years, some centers advocate a hy-
brid palliation procedure consisting of bilateral pul-
monary artery banding with ductal (DA) stent
implantation (simultaneous or postprocedurally) or
prostaglandin (PGE1) infusion, together with bal-
loon atrial septostomy in patients with restrictive
interatrial communication.2,3

Before Stage-II palliation (bidirectional
cavopulmonary anastomosis) patients were evalu-
ated by echocardiography, angiography and, in se-
lected patients, with computerized tomography
(CT) or magnetic resonance imaging (MRI) after
the completion of Stage-I. Various factors capable
of influencing the morbidity and mortality of the
operation, like restriction in interatrial communi-
cation, the degree of development of the pul-
monary artery and branches, or presence of aortic
coarctation were evaluated in detail.3

In this study, the cardiac catheterization and
angiography findings and the results of the HLHS
patients who were palliated with different tech-
niques in Stage-I were evaluated before Stage-II
palliation.

MATERIAL AND METHODS

Ten HLHS patients who completed Stage-I pallia-
tion were included in this study in whom cardiac
catheterization and angiography were performed
before Stage-II palliation during February 2011-
May 2014.

A study form including the gender, body
weight, age, the subgroup of HLHS was filled in for
each patient.

Each patient underwent two-dimensional, M-
mode and Doppler echocardiography a day before
the procedure  by standard imaging techniques in
accordance with the recommendations of the
American Society of Echocardiography.4

Accordingly, patients were admitted to the
hospital the evening before cardiac catheterization
for intravenous hydration. Catheterizations were
performed under intravenous sedation or general
anesthesia as deemed appropriate by the managing
team. The imaging procedures were carried out
using a Philips (Muenchen-Germany) angiography
system.

Hemodynamic measurements were obtained
from the right atrium, left atrium, right ventricle,
pulmonary arteries and ascending and descending
aorta, followed by angiographic imaging of the
right ventricle, aortic arch, pulmonary artery (PA)
branches and superior caval vein. The dimensions
of the pulmonary arteries were measured from 20
degrees left anterior oblique (LAO) -20 degrees cra-
nial angiographic views and McGoon and Nakata
indexes were calculated.

The oxygen saturations before and after the
procedure, the interventions during the catheteri-
zation, complications during or after the procedure,
if any, were noted. 

McGoon's ratio was calculated by dividing the
sum of the diameters of the right PA (at the level of
crossing the lateral margin of vertebral column on
angiogram) and the left PA (just proximal to its
upper lobe branch), divided by the diameter of the
aorta (Ao) at the level above the diaphragm [(RPA
+LPA) / (Ao)].5

Nakata PA index was calculated from the meas-
ured diameters of PAs immediately proximal to the
origin of upper lobe branches of the respective
branch PAs. The sum of the cross sectional area
(CSA) of the right and the left PAs was divided by
the body surface area of the patient [Nakata index =
CSA of RPA (mm2) + CSA of LPA (mm2)/ BSA (m2)].6
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The aortic diameters were measured from
seven standardized sites, consisting of the ascend-
ing aorta at the level of the right pulmonary artery
(AA), proximal to the brachiocephalic artery
(BCA), first transverse segment (T1), second trans-
verse segment (T2), isthmus region (IR), descend-
ing aorta at the level of the left pulmonary artery
(DA) and the thoracoabdominal aorta at the level of
the diaphragm (Ao).7

The measurements were evaluated by Z-scores
standardized according to the height and the body
weight.7 Informed consents were obtained from
the parents of the patients.

Statistical analysis was performed using SPSS
v11.5 software (SPSS Inc., Chicago, IL, USA). Data
are expressed as mean ± standard deviation (SD) if
normally distributed or as median (range, mini-
mum-maximum).

RESULTS

Ten patients, 8 males and 2 females, were included
in the study. The median age was 6 months (range:
4.7-8), the median body weight was 6.7 kg (range:
3.7- 8) and the median height was 66.5 cm (range:
53-72). Stage-I palliations were performed by Sano
shunt in 4, modified BT shunt in 4, hybrid proce-
dure in 2 of the patients. The echocardiographic
studies before catheterizations revealed that 5 of
the patients belonged to the mitral hypoplasia-aor-
tic hypoplasia (MH-AH) subgroup, 3 of the patients

to the mitral hypoplasia -aortic atresia (MH-AA)
subgroup and 2 of the patients to the mitral atre-
sia- aortic atresia (MA-AA) subgroup. 

The demographic features of the patients are
summarized in Table 1. The measured mean dura-
tion of the procedures was 53.5±16.3 min, the mean
duration of fluoroscopy was 16±7.5 min, the mean
fluoroscopy dosage was 101.4±77.4 mGy and
7062±5500 mGy/cm2 and the mean amount of con-
trast material used was 33.6±10.7 ml.

The angiographic findings of the patients are
summarized in Table 2. 

Balloon angioplasty was performed in one pa-
tient (patient with Stage-I palliation by Sano mod-
ification) in whom coarctation was demonstrated
during the procedure. The initial gradient of 35
mmHg between the ascending and descending
aorta, decreased to 6 mmHg after the balloon an-
gioplasty. Giant aortic aneurysms were detected in
two patients palliated with Sano modification.
Acellular biomaterial patch type of ascending aorta
grafts (CorMatrix® Cardiovascular, Inc, Roswell,
GA) were used in these patients. Pericardial mate-
rial was used in the other patients. 

The development of pulmonary arteries was
not adequate in 2 of the patients (Table 3). The
pressure gradients could be recorded directly from
the pulmonary artery in 3 patients (Table 3). Pul-
monary artery anatomy was evaluated by contrast
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Patient Age Weight Height Shunt type of Echocardiographic 

No (month) Gender (kg) (cm) Stage-I palliation subtype

1 7.0 Male 7 67 Sano shunt MH-AH

2 6.0 Male 6.8 66 Sano shunt MH-AA

3 5.5 Male 8 67 BT shunt MH-AA

4 5.5 Male 6.7 60 Hybrid procedure MA-AA

5 8.0 Male 6.5 62 Sano shunt MH-AH

6 6.0 Male 7.2 71 BT shunt MH-AH

7 6.5 Male 6.6 70 BT shunt MA-AA

8 6.0 Male 7.8 72 Sano shunt MH-AA

9 4.7 Female 3.7 53 Hybrid procedure MH-AH

10 6.0 Female 6 64 BT shunt MH-AH

TABLE 1: Demographic features.

AA: Aortic Atresia; AH: Aortic Hypoplasia; MH: Mitral Hypoplasia; MA: Mitral Atresia; mBT: modified Blalock-Taussig.



material injection through the shunts in 7 patients
in whom pulmonary arteries could not be accessed.
If the pulmonary artery pressure could not be
recorded directly from the pulmonary arteries, it
was estimated via pulmonary veins with a wedge
catheter. No major complications were detected in
any of the procedures (Table 2). Two patients were
monitored in intensive care unit overnight due to
desaturation after the procedure. Temporary (for
24 hours) loss of peripheral pulse was detected in 2
of the patients (Table 2). Additionally, cardiac CT
imaging was performed in 4 cases (patients 2, 3, 5
and 8) in whom the pulmonary arteries could not
be accessed through the shunt.

The Z-scores of RPA and LPA diameters,
McGoon and Nakata indexes and the degree 
of pulmonary artery distortion are shown in
Table 3.

DISCUSSION 

The hypoplastic left heart syndrome and its vari-
ants are a heterogeneous group of anomalies in
which the cerebral, systemic and coronary circula-
tions are dependent on the ductus arteriosus due to
variable degrees of hypoplasia of the left heart
structures and serious systemic outflow obstruc-
tion. The aim of the Stage-I palliation during the
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Duration of Duration of Dosage of Dosage of Amount of 
Patient procedure fluoroscopy fluoroscopy fluoroscopy contrast 
No (minute) (second) (mGy) (mGy/cm2) material (cc) Complication

1 60 1851 115.56 8385 45 No

2 35 1198 79.24 5965 50 Desaturation

3 90 1381 64.62 5950 23 Pulse loss

4 40 225 35.18 2037 30 No

5 50 795 162.96 9391 40 No

6 60 641 87.18 6161 30 Pulse loss

7 60 1359 72.11 5791 30 No

8 40 788 295.28 21222 45 No

9 40 686 59.37 3074 18 Desaturation

10 60 678 43.04 2650 25 No

TABLE 2: The characteristic features of interventional procedures.

Pulmonary artery
Patient LPA RPA McGoon Nakata index Pulmonary artery pressure systolic/ Additional
No (z score) (z score) index (mm2/BSA) distortion diastolic (mean)* information 

1 2.85 0.1 1.88 340.6 No 23/11 (18) Aortic aneurysm

2 3.44 0.76 2.64 410.6 No 12**

3 0.98 1.87 1.71 285.7 No 9**

4 1.61 1.01 1.52 279.5 No 20 / 4 (12)

5 1.54 0.96 1.49 285.5 No 11** Coarctation

6 -1.95 -0.43 1.18 146.5 Mild 19/10(15)

7 1.11 -0.8 1.42 225.0 Mild 10**

8 2.2 1.1 2.49 350.8 No 11** Aortic aneurysm

9 -1.26 -0.64 1.32 161.5 Major 10**

10 0.66 1.13 1.93 290.9 Mild 12**

TABLE 3: Hemodynamic and angiographic findings.

* Pressures are directly recorded from the pulmonary arteries. ** Pressures were estimated via pulmonary veins with a wedge catheter.



neonatal period is to provide a patent systemic out-
flow, an adequate interatrial communication and
an effective pulmonary blood flow.1,2

Today, mortality has been reduced owing to
improved surgical techniques and postoperative in-
tensive care. According to the “Single Ventricle
Trial” study, one-year survival is 64% in mBT
shunt group and 74% in Sano modification. Seri-
ous morbidity was found to be 46% in mBT shunt
group and 37 % in Sano modification.1

In case of aortic atresia, serious extracardiac
anomalies, body weight < 2.5 kg and/or preterm
birth, intact or restrictive interatrial communica-
tion, end organ damage, intracranial bleeding and
poor ventricular function, the hybrid procedure
can be an alternative approach.3 The hybrid proce-
dure was performed in 2 of our patients due to end
organ damage. Along with a decrease in mortality,
second and third stage operations and the evalua-
tion of the patients before these operations have
been planned. 

In recent years, the surgical results of HLHS
patients have significantly improved in our country
and patients survive to later stages; thus, proper
evaluation of operability of these patients before
Stage-II palliation has gained importance. The data
of 11 patients who were preoperatively assessed for
Stage-II palliation were retrospectively evaluated.
All but one of the patients had cardiac catheteriza-
tion; only one patient was evaluated solely with CT
imaging before Stage-II palliation. The HLHS pa-
tients are classically evaluated with catheterization
or MRI/CT imaging before Stage-II palliation. Sys-
temic venous return (persistent left SVC, SVC
coursing to the left, the course of IVC, etc), pul-
monary venous return (presence of obstruction or
an anomalous return), the anatomy and diameters
of pulmonary arteries, the sites of surgical anasto-
mosis, ventricular outflow (Stansel or arch ob-
struction) should be evaluated by catheterization
before planning a bidirectional Glenn anastomosis.
Along with these, the pressures of pulmonary ar-
tery, ascending and descending aorta, bilateral pul-
monary artery wedge pressures, ventricular
diastolic pressure, RA and LA pressures are

recorded and pulmonary and systemic vascular re-
sistance should be calculated.8-11

Pediatric cardiologists frequently practice
catheter angiography between palliative stages for
evaluation of single ventricle patients on the way
for Fontan procedure, although not suggested by
some of the authors. Cardiac catheterization for in-
tervention before surgical repair and to obtain he-
modynamic and anatomic data during the time of
a planned interventional cardiac catheterization in
single ventricle patients is reported as “Class I in-
dication, level of evidence A”.10 But diagnostic car-
diac catheterization in palliated single ventricle
patients before a staged Fontan procedure is re-
ported as “Class IIa indication, level of evidence B”,
meaning that although the evidence/opinion is in
favor of usefulness/efficacy, the pediatric cardiolo-
gists should consider the risks and then decide for
cardiac catheterization. 

Other considerations include evaluation of ab-
normal collateral vessels and their closure if neces-
sary, and diagnosis of coarctation due to
anastomosis of the aorta and balloon angioplasty if
needed.7,8 Besides these, interventional treatment
for narrowing of the shunt or restriction of the in-
teratrial septum should be undertaken if it is not
time for surgery. Also interventions to the pul-
monary arteries are one of the important issues. But
none of our patients needed intervention for the
pulmonary arteries. Thus, simultaneous diagnostic
cardiac catheterization would be appropriate in se-
lected patients with these pathologies. 

The pulmonary artery pressure is the most im-
portant parameter to measure during catheteriza-
tion before Glenn procedure. Pulmonary artery
pressure can be measured in HLHS patients by ad-
vancing the catheter into the pulmonary arteries
directly through the shunt or estimating the pres-
sure through the pulmonary venous wedge pres-
sure.10 An increased PVR or high pulmonary artery
pressure (PAP) are not ordinary conditions, as
mBBT or Sano shunts get somewhat restricted in
time due to their nature. It has been reported that
these patients could be operated even PAP or PVR
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could not be measured.12 As we could not measure
the PA pressure directly in 7 of our patients, they
were operated without direct PAP measurements.
Hence, we estimated pulmonary artery pressures
from pulmonary veins with a wedge catheter. In
none of the patients in whom Stage-II palliation
was performed, an increased pulmonary artery
during operation was determined. No problem was
detected in Glenn circulations of these patients
postoperatively. Also, according to our clinical ex-
perience in this kind of patients, if the oxygen sat-
uration is low, the pulmonary artery pressures or
PVR are usually not elevated.

The inadequacy of demonstrating the pul-
monary arteries and the narrowing in the pul-
monary arteries or overestimation of diagnosis of
arch obstructions were reported in patients oper-
ated solely by echocardiographic findings.11 Be-
sides, demonstrating abnormal collateral structures
and pulmonary artery distortions by echocardiog-
raphy was reported to be difficult.10,12 Additional
imaging is suggested for these patients. In some
clinics, patients are operated solely by MRI or CT
imaging. Cardiac CT imaging was performed in 4
of our patients in whom imaging was inadequate
by cardiac catheterization. 

MRI has been shown to be an alternative to
cardiac catheterization in selected HLHS patients
to evaluate before Glenn procedure in whom in-
terventional treatment was not needed.13,14 MRI
was reported to replace catheterization in clinically
stable patients with normal ventricular functions

and without any pulmonary artery or pulmonary
venous obstruction, serious AV valve regurgitation
or aortopulmonary or venovenous collaterals.14,15

Ascending aorta aneurysm was detected in 2
of our patients. Importantly, a CorMatrix® type
patch material was used in both of these patients.
To the best of our knowledge, this type of compli-
cation about this patch has not been reported be-
fore. It does not seem to be a random result as there
were no HLHS patients on follow-up who were op-
erated with this type of patch.  

In conclusion, cardiac catheterization and an-
giography should be planned specifically before
Stage-II palliation in selected HLHS patients who
were operated with different techniques during
Stage-I palliation.  The method of evaluation be-
fore Glenn procedure can be organized appropri-
ately for each clinic. Catheterization must
especially be planned for patients requiring inter-
ventional treatments. The hemodynamic evalua-
tion of the coarctation site can be superior to other
imaging techniques as even mild coarctation can
cause ventricular dysfunction and elevation in
pulmonary artery pressure in single ventricle pa-
tients.

Patients may be prepared for operation solely
with other noninvasive imaging techniques if no
interatrial restriction is defined and pulmonary ar-
tery and branches, aortic arch and coarctation site
can be appropriately evaluated. We believe that the
surgical outcomes will further improve as the ex-
perience accumulates.
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Main indications for PDA closure are significant left-to-right shunt
and/or evidence of left-sided volume overload (left atrial or ven-
tricular enlargement). Medium-and large-sized ducts should be

Seventeen Years’ Experience of a
Single Center in Percutaneous PDA Closure

in Children

AABBSS  TTRRAACCTT  OObbjjeeccttiivvee::  Percutaneous patent ductus arteriosus closure has become increasingly com-
mon with the evolution of new devices and techniques. The aim of this study is to share our 17 years’
experience, long-term follow-up results and to discuss safety and efficacy of percutaneous PDA clo-
sure in children. MMaatteerriiaall  aanndd  MMeetthhooddss::  In our institution, 379 percutaneous PDA closures have been
done between July 1997-September 2014. These cases were reviewed retrospectively. RReessuullttss::  Suc-
cess rate was 95.8%. Cook coil was used in 179 patients, ADO I in 149, ADO II in 28, ADO II AS in
17, Nit-Occlud coil in 5 and Gianturco coil in 1 patient. Device-related left pulmonary stenosis, resid-
ual shunt, mild narrowing descending aorta were accepted as minor complications which were seen
in 67 patients. Left pulmonary stenosis was detected in 6 patients that resolved in 6 months. Resid-
ual shunt was detected in 59 patients immediately after closure; of these, 30 resolved in the first day,
29 resolved in the first month. The only major complications reported in our study were device em-
bolization in 5 patients and malposition in 1 patient. CCoonncclluussiioonn::  This report is important in that it
represents the long-term experience of a single high-volume center in PDA closure. Compatible with
the literature, we have found that percutaneous PDA closure is a safe and effective method in chil-
dren with a low frequency of complications.

KKeeyy  WWoorrddss::  Patent ductus arteriosus; children; transcatheter closure

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç::  Perkütan PDA kapama yeni cihaz ve tekniklerin gelişimi ile birlikte giderek yaygın-
laşmaktadır. Bu çalışmanın amacı merkezimizin 17 yıllık deneyimini, uzun dönem takibini payla-
şmak, çocuklarda perkütan PDA kapamanın etkinlik ve güvenilirliğini tartışmaktır. GGeerreeçç  vvee
YYöönntteemmlleerr::  Kurumumuzda Temmuz 1997-Eylül 2014 tarihleri arasında 379 perkütan PDA kapama
yapılmıştır. Bu olgular retrospektif olarak incelenmiştir. BBuullgguullaarr::  Vakaların %95,8’inde işlem ba-
şarılı olmuştur. 179 hastada Cook koil, 149 hastada ADO I, 28 hastada ADO II, 17 hastada ADO II
AS, 5 vakada Nit-Occlud koil, 1 hastada Gianturco koil kullanılmıştır. Cihaza bağlı sol pulmoner
arter stenozu, rezidüel şant, inen aortada hafif daralma minör komplikasyon olarak kabul edilmiş
olup, 67 hastada bildirilmiştir. 6 hastada sol pulmoner arter stenozu saptanmış olup 6 ay içerisinde
düzelmiştir. 59 hastada cihazla kapamadan hemen sonra rezidüel şant gözlenmiş olup ilk gün içe-
risinde 30’u, ilk bir ay içerisinde ise kalan 29 tamamen düzelmiştir. Çalışmamızda tek major komp-
likasyon 5 hastada görülen cihaz embolizasyonu ve 1 hastada görülen malpozisyondur. SSoonnuuçç::  Bu
rapor perkütan PDA kapatmada tek bir merkezin, geniş hasta popülasyonuyla uzun bir dönem de-
neyimini yansıtması bakımından önemlidir. Literatürle uyumlu olarak, çocuklarda PDA kapamanın
düşük komplikasyon oranıyla etkili ve güvenilir bir yöntem olduğunu bulmuş olduk.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Patent duktus arteriozus; çocuklar; transkateter kapama
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closed to prevent congestive heart failure and to
prevent pulmonary vascular obstructive disease
along with eliminating the risk of endocarditis.
Small PDAs which are not hemodynamically sig-
nificant should also be closed to eliminate the risk
of subacute bacterial endocarditis. Closure is con-
traindicated in patients with pulmonary vascular
obstructive disease and with ductal-dependent
congenital cardiac anomalies.

Surgery has been the initial treatment of
choice for PDA until percutaneous transcatheter
approaches were developed.

The aim of this study is to share our 17 years’
experience, long-term follow-up information and
to discuss safety and efficacy of percutaneous PDA
closure in children.

MATERIAL AND METHODS

Percutaneous PDA closure was first initiated in
1997 in the Pediatric Cardiology Department of Er-
ciyes University Medical Faculty Children’s Hos-
pital. Three hundred seventy nine PDA closures
were done between July 1997-September 2014.
The study was approved by the local research
Ethics Committee.

Physical examinations, chest radiography,
electrocardiogram, transthoracic echocardiogra-
phy, were done before the procedure. All the par-
ents were informed about the procedure and its
complications and written informed consent was
taken from each of them before the procedure.

DEVICE AND CATHETERIZATION

Cardiac catheterization was performed to measure
the hemodynamic variables in all patients. Hemo-
dynamic study and percutaneous closure were per-
formed under sedation and local anesthesia.
Percutaneous access by the Seldinger technique
was obtained to a femoral artery (5 French) and a
femoral vein (5 French). We did not have access to
femoral artery in all patients. In recent years, with
further improvement of the devices and accumula-
tion of experience, we have started using only the
venous route for PDA closure. Following he-
parinization and a dose of intravenous antibiotics,

hemodynamic and angiographic evaluations were
performed. The procedure included measurements
of pressure (systolic, diastolic and/or mean) and
oxygen saturation in the superior vena cava, infe-
rior vena cava, pulmonary artery and the aorta.
Pressure recordings were obtained by using fluid-
filled catheter systems, and these systems were cal-
ibrated to zero at the midaxillary line.
Multipurpose, hydrophilic and pigtail catheters
were used to measure the ventricle/atrium and
great artery pressures. The ratio of pulmonary
blood flow to systemic blood flow (Qp/Qs) was cal-
culated based on the Fick principle.

Angiography was performed in the descending
aorta using a pigtail catheter (Merit Medical, South
Jordan, Utah) typically in the right anterior oblique
(RAO) and lateral projections to profile the PDA.
Aortography was done to see the morphology and
the size of the ductus. In patients without arterial
access, we passed a catheter through the PDA into
the aorta and obtained an aortography. The
Krichenko classification of ductal morphology was
used:1

Type A: conical type with broad aortic am-
pulla and constriction near the pulmonary artery
end,

Type B: window-shaped,

Type C: tubular ductus without constric-
tions,

Type D: complex type with multiple con-
strictions,

Type E: elongated in shape. 

Aortic and pulmonary sided diameters and
ductal length were measured. Decision for device
selection was done according to the shape of PDA,
size of the defect (minimal ductal diameter). Mini-
mal ductal diameter was measured by radiocontrast
injection into the ductus in the 30° RAO and
straight lateral views.2-4

For small (1.5-3 mm) ducts, we preferred coils;
for moderate and large ducts (>3 mm) Amplatzer
ductal occluders (ADO) (St Jude Medical, St. Paul,
Minnesota) were used. But as time progressed dur-
ing the study period, technology continued to im-
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prove and our preferences in device selection
changed. New versions of ADO were produced, like
the ADO II Additional Size, which were preferable
for small ducts too.

The main types of the devices used in our
study for percutaneous PDA closure were vascular
coils (Cook Medical) and Amplatzer ductal occlud-
ers (ADO I, ADO II, ADO II Additional Size (St
Jude Medical, St. Paul, Minnesota).

Amplatzer ductal occluder diameter was cho-
sen to be 1-1.5 mm larger than the narrowest di-
ameter of the duct. The PDA was closed from the
pulmonary or aortic side using the Amplatzer
TorqVue LP catheter. Stability of the device was as-
sessed by mild pulling and pushing of the delivery
cable. Correct positioning of the device was con-
firmed by radiocontrast injection through the de-
livery sheath prior to the device release.
Angiography was repeated after the device was re-
leased to evaluate the presence of residual shunts.
After implantation of the device, pullback pressure
recording was done to to exclude the presence of
obstruction on the aortic side. In patients without
a femoral arterial line, pressure gradient on the aor-
tic side was checked only with transthoracic
echocardiography.

Transthoracic echocardiography was done to
rule out obstructions in the left pulmonary artery
and descending aorta immediately after implanta-
tion. Left pulmonary stenosis was diagnosed if the
maximum flow velocity exceeded >2 m/s by
transthoracic echocardiography. Follow-up
echocardiography was scheduled for the next day
and 1st, 3rd and 6th months after implantation and
yearly thereafter. At each follow-up visit, compli-
cations related to device implantation were noted. 

STATISTICAL ANALYSIS

Median (25 percentile-75 percentile), range, and
interquartile range were calculated for all continu-
ous variables and frequency with percentages for
categorical variables. Fisher’s exact test, Chi square
analysis were used to test for differences in cate-
gorical variables, and Wilcoxon rank sum test was
used for continuous variables. Z test was used for

post-hoc test. P value <0.05 was accepted as statis-
tically significant.

RESULTS

From July 1997 to September 2014, transcatheter
closure was attempted in 379 patients in our center;
240 (63.1%) of these were female, 139 (36.9%)
were male. The median patient age was 18 months
(range: 6-72). The median body weight of the pa-
tients was 10 kg (range: 6.65-18).

Angiographic data of the patients: diameter of
PDA measured with aortography, morphology of
PDA, type of the device, closure side (arterial or
venous), major and minor complications were
recorded. The morphology of PDA was assessed
and was of type A (conical) in 182 patients, type C
(tubular) in 174 patients, type E (elongated) in 2
patients, type B (window-shaped) in 21 patients.
Types of the devices that we used were: Cook coil
in 179 patients, ADO I in 149, ADO II in 28, ADO
II AS in 17, Nit-Occlud coil in 5 patients, Gianturco
coil in 1 patient.

PDA closure was done using both arterial and
venous routes. In recent years, with the improve-
ments in device designs and accumulation of expe-
rience, we have started using only the venous route
for PDA closure. In 17 patients, we had only ve-
nous access and did not have any arterial access.
PDA closure was done through the arterial route
in 257 patients and the venous route in 122 pa-
tients.

Major complications were accepted as death,
vascular complications, device embolizations, mal-
position, hemolysis, thromboembolism and infec-
tive endocarditis during the study period. The only
major complications we have encountered were
device embolization in 5 patients and malposition
in one patient. Percutaneous PDA closure was done
successfully in 373 of 379 cases.

Device-related left pulmonary arterial steno-
sis, residual shunt, mild narrowing of the descend-
ing aorta were accepted as minor complications,
which were seen in 67 patients. Pressure gradient
in left pulmonary artery was checked before de-
ployment of the device in each case. Even when



there was no pressure gradient immediately after
the procedure, mild left pulmonary arterial steno-
sis was detected in 6 patients after implantation of
the device by Doppler, all of which resolved spon-
taneously in 6 months’ follow-up. 

Residual shunt was checked immediately, 1
day, 1 month, 3 months and 6 months after im-
plantation of the device. There was residual shunt
immediately after closure in 59 patients: 30 re-
solved in the first day, 29 resolved in the first
month. None of them persisted after 6 months.

The patients were categorized according to
body weight, as to whether they weighed less (15
patients) or more than 2 kg (364 patients). Major
complication rates were 1.4% in the heavier group
(>2 kg) and 7.1% in the smaller (<2 kg) group. Al-
though the complication rate seems to be higher in
the smaller group, the difference was not statisti-
cally significant (p<0.074). Also, success rates did
not differ whether they were <2 kg or >2 kg
(p<0.440).

We have investigated the success rate accord-
ing to the types PDAs. It was found that rate of suc-
cessful PDA closure was 97.2% in conical PDAs,
66.7% in the window type, 97.7% in the tubular
and 100% in the elongated ones. Statistical signifi-

cance was noted between conical and window type
(p<0.0001) (Table 1).

The median Qp/Qs value was 1.8 (1.4-2.8) in
unsuccessful cases and 1.6 (1.4-2) in successful
ones, not constituting any statistically significant
difference between the two groups (p:0.52).

Success rates associated with the device types
were also compared; however, no statistically sig-
nificant difference was found between the types of
devices (p>0.56) (Table 2).

DISCUSSION

It is commonly accepted that ductus closure is
clearly indicated for any child who is symptomatic
from significant left-to-right shunting through the
PDA. In asymptomatic patients with significant
left-to-right shunting causing left heart enlarge-
ment, closure is indicated to minimize the risk of
complications in the future. Since 1960s, percuta-
neous PDA closure is being done successfully.5

Percutaneous PDA closure has some advan-
tages like short duration of hospital stay, low mor-
bidity rate, reduced blood supply, high success rate.

Surgery is also safe and effective; however,
surgery is currently required only in conditions

Type of PDA

A: conical B: window C: tubuler D: elongated Total

Successful N 177 14 170 2 363

% 97,2% 66,7% 97,7% 100,0% 95,8%

Unsuccessful N 5 7 4 0 16

% 2,8% 33,3% 2,3% 0,0% 4,2%

TABLE 1: The success rate of PDA closure according to the types of PDA.

Type of Devices

Cook coil ADO ADO II ADOIIAS Nit occluder Total

Successful N 169 143 28 16 5 363

% 94 96 100 100 100 95,8

Unsuccessful N 10 6 0 0 0 16

% 62.5 37.5 0 0 0 4,2

TABLE 2: Success rates of PDA closure according to the type of device.
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where the PDA anatomy is not suitable for percu-
taneous closure or after unsuccessful transcatheter
closure trial.6

Various types of devices are being used for
PDA closure, like coils (Cook, Nit-Occlud, Gi-
anturco) or Amplatzer ductal occluders (I, II and
II-Additional Size). Decision for device selection is
done according to the shape of PDA and size of the
defect (minimal ductal diameter). Minimal ductal
diameter is usually measured in 30° RAO and
straight lateral views as performed by radiocontrast
injection.2-4

Coils like Gianturco and its modifications are
preferred for small ducts (<3 mm). Coil implanta-
tion is not effective in ducts larger than 3 mm, as
usually multiple coils are required, which increases
the rates of embolization and residual shunting. In
these cases, Amplatzer duct occluders (ADO) are
preferred, which allow successful percutaneous
closure of moderate and larger sized ducts. There
are various types of ADO like ADO I, ADO II and
ADO II-AS. Repositioning and removal of the de-
vice is possible with ADO, which diminishes the
risk of embolization. 

Amplatzer ductal occluder size was chosen to
be 1-1.5 mm larger than the narrowest diameter of
the duct. Device sizes are categorized according to
the diameters of the aortic and pulmonary ends of
the device. The main risk associated with Am-
platzer devices is the risk of protrusion to the aorta
and/or pulmonary artery causing flow disturbance
in the related vessel.7 Therefore, new generation
devices were equipped with small and flat reten-
tion discs to minimize the risk of protrusion and
named ADO II-Additional Size.8

With the accumulation of experience, we have
preferred venous access only for PDA closure.
Thus, risks of vascular complications related to ar-
terial damage (occlusion, embolism, dissection,
pseudoaneurysm formation and bleeding) were re-
duced. The biggest disadvantage in this method is
the lack of precise angiographic imaging immedi-
ately before deployment of the device. Based on
our experience, good echocardiographic visualiza-
tion is sufficient for the safety of the procedure.
During the echocardiographic imaging, we have

checked the flow in the aorta and in both pul-
monary arteries for stenosis. In our previous study,
we have also shown that transvenous PDA closure
in children with ADO I without using femoral ar-
tery, under the guidance of transthoracic echocar-
diography and aortogram in the return phase, is an
effective and reliable method in selected patients.9

The success rate of PDA closure was 95.8% in
our study, which was compatible with the litera-
ture. Mid-Atlantic Group of Interventional Cardi-
ology (MAGIC) Database data registry comparing
Gianturco coils and ADO I devices reported simi-
lar success rates as our experience.10 In another
large retrospective study spanning several decades,
the more recently used Amplatzer devices and Nit-
Occlud coils had a higher reported success rate
compared with Gianturco and flipper coils.11

In our study, we also investigated whether any
of these devices were associated with more success
than the others; however, no significant difference
was found between the device types (p>0.56).

The success rate differs according to the PDA
type: it was 97.2%, in conical PDAs, 66.7 % in the
window type, 97.7% in the tubular and 100% in
the elongated ones. Statistically significant differ-
ences were noted between the success rates associ-
ated with conical and window-shaped types
(p<0.0001). The lowest rate was seen in the win-
dow-shaped type, because the rate of embolization
or protrusion of device to the aorta or pulmonary
artery is higher in larger, window-shaped PDAs,
which was compatible with the literature. To solve
this limitation in adults, double disk devices origi-
nally designed for the occlusion of septal defects
have been used, such as CardioSEAL®, Starflex®

and, more recently, Amplatzer™.12-16

In our study; one of the reasons for low suc-
cess rate was inappropriate device selection. Con-
ceivably, success rate would have been higher and
complication rates lower if we had used septal oc-
cluders for window-shaped PDA closure.

Thrombus formation and thromboembolism
were not reported after ADO implantation. We did
not use aspirin treatment routinely after percuta-
neous closure.



Transcatheter PDA closure is a rather safe pro-
cedure which is supported by literature. No deaths
or significant complications were seen in our study,
thus confirming the safety of transcatheter PDA
closure with ADO during both early and long-term
follow-up.

The only major complications reported in our
study were: device embolization seen in 5 patients
and malposition in 1 patient. Two of the emboliza-
tions were Cook coils; the defects were large and
both of them were successfully replaced by ADO
II devices. Three of them were ADO I; two cases
were referred to surgery and one was closed with a
bigger sized ADO I.

This study was performed in a single center by
the same interventionists, thus excluding the bias
due to the differences related to the age groups of

patients and the experience of the center and in-
terventionist. Another advantage of this study is
that it includes a large number of patients.

CONCLUSION

In this report, we share our experience of 17 years
with percutaneous PDA closure. Compatible with
the literature, we have found that percutaneous
PDA closure is a safe and effective method in chil-
dren.

LIMITATIONS

Main limitation of this study is its retrospective de-
sign. We collected the data from the patient charts;
therefore, we were not able to reach all the desired
data, especially the measured diameters of the
PDAs.
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Evaluating Left Ventricular Systolic Functions
in Children with Normal Functioning and
Mildly Impaired Bicuspid Aortic Valves

AABBSS  TTRRAACCTT  OObbjjeeccttiivvee::  Bicuspid aortic valve (BAV) is a common congenital cardiac anomaly affecting
0.5-2% of the population. Recent studies have shown that BAV has negative effects on valve functions,
aortic wall diameters and left ventricular functions. Isovolumic acceleration (IVA) is a novel quantitative
tissue Doppler parameter that is used for estimation of left ventricular contractility and pre-clinical sys-
tolic dysfunction. Myocardial performance index (MPI) is an important prognostic indicator that is used
for evaluating both systolic and diastolic functions. Our aim is to evaluate left ventricular functions of pa-
tients with BAV by using IVA and MPI. MMaatteerriiaallss  aanndd  MMeetthhooddss::  Twenty patients with bicuspid aortic
valves with normal or mildly impaired functions and twenty age- and sex-matched healthy controls were
evaluated. Left ventricular systolic functions were assessed with 2D echocardiography and tissue Doppler
imaging. RReessuullttss::  Left ventricular ejection fraction, left ventricular end-diastolic and end-systolic diame-
ters were similar between the groups. Ascending aortic diameters and aortic annulus diameters were
higher in the patient group than the control group (p < 0.05). Peak systolic velocity, isovolumic contrac-
tion time did not differ between the groups. IVA and MPI were similar between the groups (Mean IVA:
2.11 ± 0.50 m/s², 2.03 ± 0.25 m/s²;  Mean MPI: 0.37 ± 0.02, 0.35 ± 0.03, respectively, p > 0.05). CCoonncclluussiioonn::
Echocardiographic parameters, MPI, IVA and other non-specific systolic parameters obtained with tissue
Doppler showed that left ventricular systolic functions are not affected in patients with BAV during the
childhood period. These patients should be monitored into adulthood since the sample group of the pres-
ent study consisted of children and a limited number of cases.

KKeeyy  WWoorrddss::  Echocardiography; bicuspid; echocardiography doppler; child; aort diseases

ÖÖZZEETT  AAmmaaçç::  Biküspit aortik kapak (BAK), toplumun %0,5-2'sini etkileyen, sık görülen bir konjenital kar-
diyak anomalidir. Son dönemde yapılan çalışmalarda BAK' ın kapak fonksiyonları, aort duvar çapları ve
sol ventrikül fonksiyonları üzerine olumsuz etkileri olduğu gösterilmiştir. İzovolumik akselerasyon (İVA),
sol ventrikül kontraktilitesi ve preklinik sistolik disfonksiyonun değerlendirilmesinde kullanılan yeni ve
kantitatif bir doku Doppler parametresidir. Miyokardiyal performans indeksi (MPİ), sistolik ve diyastolik
fonksiyonları değerlendirmek için kullanılan önemli bir prognostik belirteçtir. Bu çalışmanın amacı BAK'lı
hastalarda İVA ve MPİ kullanarak sol ventrikül fonksiyonlarını değerlendirmektir. GGeerreeçç  vvee  YYöönntteemmlleerr::
Kapak fonksiyonları normal ve hafif bozulmuş olan BAK'lı yirmi hasta ile yaş ve cins olarak eşleştirilmiş
normal ekokardiyografik bulgulara sahip yirmi kontrol hastası değerlendirilmiştir. Sol ventrikül sistolik
fonksiyonları 2D ekokardiyografi ve doku Doppler görüntüleme (DDG) ile elde edilmiştir. BBuullgguullaarr::  Sol
ventrikülün ejeksiyon fraksiyonu, end-diyastolik çap ve end-sistolik çaplar gruplar arasında benzer sap-
tanmıştır. Asendan aorta çapları ve aortik anulus çapları hasta grubunda kontrol grubundan yüksek sap-
tandı (p < 0,05). DDG ile elde edilen sol ventrikül septal ve lateral duvar miyokardiyal pik sistolik akım
hızları ve süreleri, izovolumik kontraksiyon sürelerinde gruplar arasında fark saptanmamıştır. İVA ve
MPİ de her iki grupta benzer saptanmıştır (ortalama İVA: 2,11 ± 0,50 m/sn², 2,03 ± 0,25 m/sn²;  ortalama
MPİ: 0,37 ± 0,02, 0,35 ± 0,03, sırasıyla, p > 0,05). SSoonnuuçç::  BAK'lı hastalarda, çocukluk döneminde ekokar-
diyografik parametreler, MPİ, İVA ve diğer spesifik olmayan doku Doppler parametreleri ile sol ventri-
kül sistolik fonksiyonlarında etkilenme gösterilmemiştir. Çalışmadaki örneklem büyüklüğünün küçük
olması nedeniyle bu hastalar erişkin dönemde takip edilmeye devam edilmelidirler.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Ekokardiyografi; biküspit; ekokardiyografi dopler; çocuk; aort hastalıkları
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EVALUATING LEFT VENTRICULAR SYSTOLIC FUNCTIONS IN CHILDREN... Ajda MUTLU MIHÇIOĞLU et al.

Bicuspid aortic valve (BAV) is a common con-
genital cardiac anomaly affecting 0.5-2% of
the population. BAV disease is a disorder in

development of aorta and cardiac structures during
valvulogenesis.1 Recent studies showed that BAV
has negative effects on valve functions, aortic wall
diameters and left ventricular functions.2 Although
negative effects of BAV on systolic functions were
stated for the adult patients, there are not any rel-
evant studies for children.

Isovolumic acceleration (IVA) is a novel quan-
titative tissue Doppler parameter. It is independent
of ventricular pre-load and is used for estimating
left ventricular contractility and pre-clinical sys-
tolic dysfunction.3-5 Myocardial performance index
(MPI) is independent of ventricular geometry and
blood pressure and it is an important prognostic in-
dicator that is used for evaluating both systolic and
diastolic functions.6 Objective of the present study
is to evaluate the left ventricular functions of pa-
tients with BAV by using IVA and MPI.

MATERIAL AND METHODS
A study group consisting of twenty patients with
BAV and a control group consisting of twenty pa-
tients with tricuspid aortic valve (TAV) were in-
cluded in the study.

- Patients with BAV (inclusion criteria): nor-
mally functioning, slight insufficiency, slightly
stenotic BAV

- Patients with BAV (exclusion criteria): mod-
erate to severe valvar insufficiency or stenosis, ar-
terial hypertension, diabetes, hypercholesterolemia,
cardiomyopathy and/or genetic cardiovascular dis-
ease (Marfan syndrome, Turner syndrome), coarc-
tation of the aorta, aortic aneurysm, dystrophic
calcification on aortic valve, use of beta-blockers.

- Patients with TAV: Twenty healthy age- and
sex-matched subjects who were referred to the pe-
diatric cardiology clinic with non-cardiac causes of
chest pain and had normal echocardiographic ex-
aminations served as controls. 

ECHOCARDIOGRAPHY

2D echocardiography, Doppler echocardiography
and tissue Doppler evaluations were made using a

Vivid GE 7 (Vivid 7 GE Medical System, Horten,
Norway). Aortic measurements were made at end-
diastole at 4 levels [annulus, sinus of valsalva (SV),
sinotubular junction (STJ) and ascending aorta]
through the parasternal long axis view.7,8 Measure-
ments were taken at least 3 times by a researcher
blinded to any information on patient characteris-
tics and their mean values were calculated. Left
ventricular ejection fraction (EF) and left ventric-
ular end-diastolic diameters (LVEDd) and end-sys-
tolic diameters (LVESd) were measured with
M-mode on the parasternal long axis view. Pres-
ence of aortic insufficiency was diagnosed in ac-
cordance with the standard criteria using color
Doppler.9 Peak flow velocity was measured from
the apical 5-chamber view using CW Doppler and
aortic stenosis was considered mild if the flow ve-
locity was < 3 m/s with CW Doppler.2,10

TISSUE DOPPLER

Tissue Doppler measurements were calculated by
taking at least 3 measurements on mitral valve lat-
eral and septal annuli. The mean values of the walls
were also calculated. Measurements were taken by
using 4-chamber view at high frame rate (>180
fr/sec) using an appropriate velocity scale and the
narrowest view angle possible (usually 30 degrees).
Mitral E wave velocity (E), mitral A wave velocity
(A), E/A ratio were measured by positioning the
sample volume on the mitral valve in the apical
four chamber view. Tissue Doppler parameters,
peak systolic wave velocity septal (S’ septal) and
peak systolic wave velocity lateral (S’ lateral), iso-
volumic contraction time septal (IVCT septal), iso-
volumic contraction time lateral (IVCT lateral),
isovolumic relaxation time septal (IVRT septal),
isovolumic relaxation time lateral (IVRT lateral),
ejection time septal (ET septal), ejection time lat-
eral (ET lateral), IVA were measured individually
by positioning sample volume on mitral valve lat-
eral and septal annulus and data were compared be-
tween the groups. MPI was defined as the sum of
isovolumic contraction (IVCT) and relaxation time
(IVRT) divided by the ejection time (ET). IVA was
calculated as the ratio of peak myocardial velocity
during isovolumic contraction (IVV) divided by



the acceleration time (AT) and calculated as the
time from the beginning to the peak of the isovo-
lumic wave occurring during the isovolumic con-
traction period  (Figure 1).5

STATISTICS

Numerical variables were expressed as mean value
± standard deviation (SD). All numerical variables
of study groups showed normal distribution and
variances between groups were equal. T test was
applied between the independent variables of the
groups. Statistical significance was accepted as p <
0.05. Statistics were performed with 11.5 SPSS sta-
tistics program. 

Informed consent was obtained from all pa-
tients and their families and the study was con-
ducted in accordance with the Helsinki
Declaration. Education Plan and Coordination
Board of our hospital granted approval for con-
ducting the study.

RESULTS 

Systolic blood pressure (SBP), diastolic blood pres-
sure (DBP) and pulse pressure (PP) were similar in
the two groups. Left ventricular EF, LVEDd and

LVESd were also similar between the two groups.
Ascending aortic diameters and aortic annulus di-
ameters were significantly different in the patient
and control groups (p < 0.05). SV was also higher in
the patient group but it was not statistically signif-
icant. Based on this, aortic diameters were signifi-
cantly higher in the patient group when compared
with the control group (Table 1).

As a result of the independent-samples t-test, E,
A, E/A ratio, S’ velocity septal and lateral, ET septal
and lateral, IVCT septal and lateral, IVRT septal and
lateral did not differ between the groups.  It was
found that IVA and MPI at septal and lateral walls,
and their average values were similar in both groups
(Mean IVA: 2,11 ± 0,50 m/s², 2,03 ± 0,25 m/s²;  Mean
MPI: 0.37 ± 0.02, 0.35 ± 0.03, p > 0.05) (Table 2).

DISCUSSION
Aortic root and ascending aortic dilatation, aortic
coarctation, aortic dissection, aortic aneurysm have
been shown in patients with BAV with normal car-
diac functions and these findings support the associ-

Patient (n=20) Control (n=20) p value

Age (year) 11,15 ± 3,376 11,4 ± 3,331 0,815

Female/Male (n/n) 8/12 8/12 1,000

BMI (kg/ m²) 19,74 ± 3,34 19,16 ± 3,422 0,592

BSA (m²) 1,29 ± 0,367 1,32 ± 0,343 0,782

EF (%) 70,25 ± 3,782 69,6 ± 3,619 0,582

LVEDd (cm) 4,02 ± 0,412 3,89 ± 0,642 0,434

LVESd (cm) 2,44 ± 0,246 2,4 ± 0,369 0,635

SBP (mmHg) 102,9 ± 12,311 100,95 ± 7,957 0,555

DBP (mmHg) 61,9 ± 9,335 58,45 ± 6,525 0,184

MAP (mmHg) 75,9 ± 9,575 72,3 ± 5,232 0,148

PP (mmHg) 41 ± 6,649 42 ± 9,76 0,707

SPAB (mmHg) 21 ± 3,728 20,55 ± 3,927 0,712

Aortic Anulus (cm) 1,94 ± 0,232 1,75 ± 0,24 0,017*

SV (cm) 2,56 ± 0,481 2,32 ± 0,269 0,064

STJ (cm) 1,9 ± 0,393 1,73 ± 0,243 0,113

Ascending aorta (cm) 2,41 ± 0,498 2,13 ± 0,277 0,036*

TABLE 1: Demographic characteristics and 
2D- echocardiographic parameters in the patient and

control groups.

DBP: Diastolic Blood Pressure; MAP: Mean Arterial Pressure; 
SBP: Systolic Blood Pressure; SPAB:  Pulmoner artery systolic pressure; 
STJ: Sinotubular junction; SV: Sinus of Valsalva; PP: Pulse pressure.
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FIGURE 1: Diagram of  tissue Doppler-derived waves and cardiac time
intervals.
S’: Systolic wave; E’: Early diastolic wave; A’: Late diastolic wave; 
IVV: Myocardial velocity during isovolumic contraction; 
IVA: Myocardial acceleration during isovolumic contraction; 
AT: Acceleration time; FT: Filling time; IVCT: Isovolumic contraction time; 
ET: Ejection time; IVRT: Isovolumic relaxation time; St: Systolic time; 
Dt: Diastolic time; MPI: Myocardial performance index.5



ation between BAV and aortic wall anomalies.2 It
was shown that aortopathy plays a role in develop-
ment of these vascular complications.  Although the
exact mechanism causing ascending aortic dilatation
could not be understood, it is considered that cystic
medial necrosis, reduced fibrilline, increased MMP-
2 activity, genetic factors, pulsatile stress and in-
creased arterial stiffness play important roles.11,12

Santarpia et al.2 reported a study evaluating aortic
and left ventricular remodelling in 40 patients with
BAV (age 20.9 ± 4.7 years;  range 17-26) with no or
mild valvular impairment. In this study, patients
with BAV had increased systolic and diastolic aortic
diameters when compared to control subjects.  Pees
et al.13 examined 48 pediatric patients (age 11.9 ± 4.8
years) with an isolated, native BAV for the mor-
phology and size of the aortic valve, aortic root, sino-
tubular junction, and ascending aorta. It was shown
that, in the patients with BAV, the ascending aorta
and aortic valve itself tended to dilate with age. In
both these studies, SBP, DBP, PP were similar in the

control and the patient groups. Nistri et al.14 and
Oulego-Erroz et al.15 assessed aortic size and elastic-
ity in patients with BAV and determined significant
dilatation in annulus, SV, STJ diameters in addition
to proximal aortic dilatation. In our study, there was
no difference in SBP, DBP and PP between the pa-
tient and the control group, supporting the findings
of these studies. We also found higher ascending aor-
tic and aortic annulus diameters in the patients with
BAV (Table 1). These findings demonstrate that BAV
is a condition that affects not only the aortic valve it-
self, but also the ascending aorta without significant
valvular dysfunction, supporting the hypothesis that
bicuspid aortic valve and aortic root dilation may re-
flect a common developmental defect. 

The anomalies of the aortic wall are related to
intrinsic aortic wall disease and demonstrate im-
paired aortic elasticity. These findings can be as-
cribed to medial degeneration of the aorta. This
degenerative process is characterized by necrosis of
smooth muscle cells and their replacement by col-
lagen. This situation promotes plastic deformation
and dilatation of the aorta. Thus, the impairment in
elasticity properties can probably contribute to left
ventricular remodelling.2 Previous studies per-
formed in systemic vasculitis, Marfan syndrome or
systemic hypertension showed an increase in left
ventricular filling pressures and left ventricular di-
ameters. It was indicated that increased arterial
stiffness increases left ventricular afterload and de-
creases myocardial function and leads to significant
diastolic dysfunction.16 A study conducted by Demir
et al. in our country on adult patients with BAV re-
vealed a decline in LV systolic and diastolic func-
tions. This study demonstrated no difference in left
ventricular diameters but lower left ventricular EF,
mitral E/A ratio, myocardial E’ and higher E/E’ in
the study group.17 Our study revealed no differences
in left ventricular EF, LVEDd, LVESd, mitral E, A
and E/A ratio, myocardial S’ septal and lateral, IVCT
septal and lateral between the patient group and the
control group (Tables 1 and 2).

MPI is a simple and reproducible parameter for
evaluating cardiac functions globally and enables us
to assess subclinical long-axis myocardial dysfunc-
tion that cannot be detected by conventional left

Patient group Control group 

(n=20) (n=20) p

E (m/s) 1.01 ± 0.158 0.95 ± 0.12 0.167

A (m/s) 0.58 ± 0.091 0.53 ± 0.083 0.099

E/A ratio 1.7 ± 0.285 1.81 ± 0.204 0.185

Mean S’ velocity (m/s) 0.09 ± 0.015 0.09 ± 0.011 0.253

Mean MPI 0.46 ± 0.079 0.43 ± 0.043 0.181

IVA septal (m/s²) 2.11 ± 0.450 2.09 ± 0.339 0.872

IVA lateral (m/s²) 2.10 ± 0.632 1.97 ± 0.225 0.412

Mean IVA (m/s²) 2.11 ± 0.506 2.03 ± 0.257 0.597

IVCT septal (msec) 62 ± 12.484 57.2 ± 7.984 0.156

IVRT septal (msec) 69.12 ± 16.158 62.78 ± 9.069 0.134

ET septal (msec) 273.4 ± 11.5 274.3 ± 22.361 0.874

S’ velocity septal (m/s) 0.08 ± 0.01 0.08 ± 0.012 0.075

MPI septal 0.48 ± 0.091 0.43 ± 0.062 0.064

IVCT lateral (msec) 59.77 ± 11.783 58.27 ± 8.507 0.646

IVRT lateral (msec) 60.94 ± 11.153 62.07 ± 9.805 0.738

ET lateral (msec) 277.7 ± 17.042 280.8 ± 21.693 0.618

S’ velocity lateral (m/s) 0.09 ± 0.025 0.1 ± 0.017 0.530

MPI lateral 0.43 ± 0.085 0.42 ± 0.053 0.739

TABLE 2: Tissue Doppler parameters in the patient and
the control groups.

A: Mitral A wave velocity; E: Mitral E wave velocity; ET: Ejection time; 
IVA: Isovolumic acceleration; IVCT: Isovolumic contraction time, 
MPI: Myocardial Performance Index; S’: Peak Systolic wave velocity.
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ventricular systolic function measurements.5,6 In ad-
dition, IVA is a measurement of left ventricular con-
tractile function. It is not affected by preload and
afterload changes within a physiological range and
can be used noninvasively to measure left ventricu-
lar force-frequency relationships. Thus, IVA is an ad-
ditional non-invasive tool to be taken into consi-
deration for complete assessment of left ventricular
contractility.5 In the patients with tetralogy of Fal-
lot, IVA was lower and MPI was higher suggesting
systolic and diastolic dysfunction.18-20 While normal
left ventricular systolic functions were observed by
M-mode in patients with transposition of the great
arteries after arterial switch operation, impaired LV
contractile reserve was shown with the change of left
ventricular IVA.18,21,22 After atrial switch greater MPI
and reduced IVA was observed.18,23

Demir determined higher MPI values in the
patients with BAV in his study.17 But there is not

any study evaluating IVA in adults or in children
with BAV in the literature. We found similar MPI
values in both groups and also IVA did not show
any difference between the groups in our study
(Table 2). This situation may be associated with the
limited number of cases and the possibility that
findings did not occur as the patient group consisted
of children. Thus, this finding should be supported
with further studies. 

CONCLUSION

Echocardiographic parameters, MPI, IVA and
other non-specific systolic parameters obtained
with tissue Doppler imaging showed that left ven-
tricular systolic functions were not affected in pa-
tients with BAV during childhood. These patients
should be monitored into adulthood since the sam-
ple group of the present study consisted of children
and limited number of cases. 
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Concomitance of Distal Renal Tubular Acidosis,
Heterozygous MTHFR and Factor V Leiden Mutation

Accompanying Tetralogy of Fallot

AABBSS  TTRRAACCTT  The concomitance of various systemic disorders with the Tetralogy of Fallot has been
described. The tetralogy of Fallot has rarely been associated with renal tubular acidosis was and
methylene tetrahydrofolate reductase (MTHFR) gene mutation; similarly, Factor V Leiden and
Prothrombin 20210 mutation has been identified in a case with tetralogy of Fallot. A twelve-
month-old female patient was delivered via C-section with a birth weight of 1200 g and treated
at the intensive care unit for prematurity and hypoglycemia. She was referred to us based on the
diagnosis of tetralogy of Fallot. On the physical examination, she had retarded growth and de-
velopment, with body weight 7500 g (<3 p) and height 69 cm (<3 p), respiratory rate 34/minutes,
heart rate 120 beats/minute and an oxygen saturation of 92%. Laboratory findings revealed a
moderate level of metabolic acidosis and hypokalemia and the urinary pH was over 5.5. After
the cardiac catheterization procedure, purpura was observed around the femoral vascular access
site and on the back of the patient; later, Factor V Leiden and heterozygous MTHFR C677T mu-
tations were identified in her thrombophilia studies. Low-dose acetyl salicylic acid treatment
was started. Total correction was carried out without any complications. In cases with tetralogy
of Fallot, retarded growth and development as well as purpura, the concomitance of renal tubu-
lar acidosis and heterozygous Factor V Leiden and MTHFR (C677T) mutations should be kept in
mind.

KKeeyy  WWoorrddss::  Tetralogy of Fallot; thrombophilia   

ÖÖZZEETT  Fallot tetralojisi ile farklı sistemik hastalıkların birlikteliği tanımlanmıştır. Fallot tetralojisi
ile birlikte renal tübüler asidoz ve metilen tetrahidrofolat redüktaz (MTHFR) gen mutasyonu bir-
likteliği nadiren gösterilmiştir. Bir olguda Fallot tetralojisi ile Faktör V Leiden ve Protrombin 20210
mutasyonu tespit edilmiştir. On iki aylık kız hasta, sezaryen ile 1200 gr doğmuş, prematürite ve hi-
poglisemi nedeni ile yenidoğan yoğun bakım ünitesinde tedavi görmüş ve tarafımıza Fallot tetra-
lojisi tanısıyla operasyon amacıyla yönlendirilmiştir. Fizik muayenesinde büyüme gelişme geriliği,
7500 g (<3 p), 69 cm  (<3 p), solunum sayısı 34 /dakika, kalp tepe atımı 120 vuru/dakika, satürasyonu
% 92 idi. Laboratuvar bulgularında orta düzeyde metabolik asidoz ve hipokalemi, idrar pH>5.5 tes-
pit edildi. Kardiyak anjiyografi işlemi sonrasında femoral vasküler giriş yerinin etrafında ve sırtında
purpura ve nekrotik cilt lezyonları ortaya çıkan hastanın trombofili tetkiklerinde; heterozigot Fak-
tör V Leiden ve heterozigot MTHFR C677T mutasyonu tespit edildi. Aspirin tedavisi başlandı. Ol-
guya total korreksiyon uygulandı. Fallot tetralojisi nedeniyle yapılan cerrahide, kardiyopulmoner
bypass, onarım ve postoperatif göğüs kapanma sırasında ve sonrasında herhangi bir trombotik komp-
likasyon gelişmedi. Fallot tetralojisi gibi siyanotik kalp hastalıklarına yapılan anjiyografi işlemleri
sonucunda purpura, cilt nekrozu ve metabolik asidoz gelişen olgularda trombofilik faktörler ve
renal tubuler asidoz birlikteliği akılda tutulmalıdır.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Fallot tetralojisi; trombofili
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etralogy of Fallot (ToF) is the most frequent
form of cyanotic congenital heart disease,
with a frequency of 7.3%.1 It belongs among

conotruncal abnormalities and it is concomitant
with 22q11 deletion in 30% of the cases.2 It is prob-
ably concomitant with genes that result in cardiac
defects, neural tube defects and thrombophilic dis-
eases.3 The relation between cardiac defects and
methylene tetrahydrofolate reductase (MTHFR)
mutation could possibly be explained by means of
folic acid. The shared variants of abnormal folic
acid metabolism and folate metabolism were prob-
ably defined before as potential risk factors for
CHD. It was suggested that the peri-conceptional
use of vitamin complexes (especially folic acid) re-
duced the incidence of conotruncal abnormalities.4

ToF may be accompanied by various diseases in-
cluding Noonan and Williams syndromes and renal
tubular acidosis (RTA). The concomitance of prox-
imal RTA and MTHFR (c677t) and Factor V Lei-
den and Prothrombin 20210 has been reported in a
small number of cases.5 We present a 12-month-
old female patient with concomitant MTHFR and
Factor V Leiden mutations, ToF, distal RTA and
purpura-skin necrosis.

CASE REPORT

A twelve-month-old female patient was delivered
via cesarean with a birth weight of 1200 g and
treated for hypoglycemia at the neonatal intensive
care unit. She was referred to us for surgery for a
diagnosis of ToF. According to the physical exam-
ination, she had retarded growth and development,
weight 7500 g (<3p) and height 69 cm (<3p), respi-
ratory rate of 34/minutes, heart rate of 120
beats/minute and an oxygen saturation of 92%.
Laboratory analyses revealed a moderate level of
metabolic acidosis (pH:7.15; HCO3:11 mmol/L),
hypokalemia (K+: 2.6 mmol/L) and a urinary pH of
7. Due to moderate metabolic acidosis, hy-
pokalemia and alkaline urine pH, the case was di-
agnosed with Type 1 renal tubular acidosis. During
cardiac catheterization, purpura and skin necrosis
of various dimensions appeared around the vascu-
lar access site and on the back (Figure 1). The blood
counts, PT, aPTT, INR, fibrinogen values and blood

homocysteine levels were normal. Search for con-
ditions predisposing the patient to thrombophilia
revealed heterozygous factor V Leiden and het-
erozygous MTHFR (c677t) mutations. Low-dose
acetyl salicylic acid treatment was initiated. A total
correction with a transannular patch was carried
out without any complications.

DISCUSSION

The incidence of congenital heart diseases in the
society is 0.4-1%. It is known that the incidence of
MTHFR with CHD is higher as compared to the
normal population. On the other hand, the con-
comitance of congenital heart disease and MTHFR
gene mutation is very rare. No data is available con-
cerning the frequency of ToF.6

Thrombophilia has been identified more often
in recent years although it is relatively rare among
children. The concomitance of Factor V Leiden and
MTHFR gene mutation has been described in the
last decade. Diagnostic tests should be performed
on thrombophilic patients. These tests include Fac-

FIGURE 1: Purpura and skin necrosis around the catheter access site in a
case with Tetralogy of Fallot.
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tor V Leiden gene mutation, Prothrombin
G20210A, homocystein level, Protein C and S lev-
els and should be performed after the whole blood
and blood diathesis tests (pT, aPTT, INR) in cases
with purpura.7

It is known that folate plays an important role
in the development of the cardiovascular system in
the embryo. MTHFR is one of the two enzymes that
play a role in folate mechanism. In a meta-analysis,
it was suggested that MTHFR C677T gene poly-
morphism and congenital heart disease risk could
be concomitant. This risk is dependent on a number
of factors and may be the reason for the emergence
of different phenotypes among congenital heart dis-

eases.8 However, there are not many controlled
studies with a large number of subjects in this field;
only case presentations are available in the litera-
ture. For this reason, researchers have focused on
the CHD sub-groups (ie, conotruncal anomalies and
left sided heart defects) to clarify the etiology. 

In conclusion, we believe that the concomi-
tance of multiple heterozygous thrombophilic mu-
tations was the reason for the development of
purpuric lesions in this patient. We suggest that
these mutations should be investigated in the pres-
ence of purpuric lesions especially in patients with
ToF, as heterozygous mutations of normal hemo-
stasis might be involved.
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Total anormal pulmoner venöz dönüş anomalisi (TAPVD) tüm do-
ğumsal kalp hastalıklarının %1’inden azını oluşturan, pulmoner
venlerin sol atrium yerine sistemik venler ya da sağ atriuma açıl-

dıkları bir kardiyak patolojidir. İnfrakardiyak TAPVD, çoğunlukla
obstrüksiyonlu olup, TAPVD tiplerinin %20’sini oluşturmaktadır. TAPVD,
situs solitus olgularda genellikle izole bir anomalidir. Bununla birlikte ciddi
intrakardiyak patolojisi olan olgularla birlikteliği de bildirilmiştir.1-3

Literatürde TAPVD ile sol ventrikül çıkış yolu darlığı (LVOTO) bildi-
rilmemiştir. Sadece birkaç olgu ile sınırlı aort koarktasyonu ve TAPVD bir-
likteliği tanımlanmıştır.4 Bu yazıda infrakardiyak non-obstruktif TAPVD
ile LVOTO’nun beraber olduğu bir yenidoğan olgu sunulmuştur.
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İnfrakardiyak Total Anormal Pulmoner
Venöz Dönüş Anomalisi ile Sol Ventrikül
Çıkım Yolu Darlığı: Nadir Bir Birliktelik

ÖÖZZEETT  Yirmi günlük kız hasta siyanoz ve solunum sıkıntısı nedeniyle kliniğimize gönderildi. Arte-
riyel oksijen saturasyonu %70 olarak saptandı. Ekokardiyografide sol ventrikül çıkım yolu darlığı,
infrakardiyak nonobstruktif total anormal pulmoner venöz dönüş (TAPVD) anomalisi ve pulmoner
hipertansiyon tanısı konuldu. Hasta acil operasyona alınarak sol ventrikül çıkış yolu obstruksiyonu
ve TAPVD düzeltildi. Olgu operasyondan dört gün sonra kaybedildi.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Yenidoğan; total anormal pulmoner venöz dönüş; 
sol ventrikül çıkım yolu darlığı

AABBSS  TTRRAACCTT  A 20-days-old female neonate was referred to our department due to cyanosis and res-
piratory distress. The arterial oxygen saturation was 70%. The obstruction of the left ventricular out-
flow tract, infracardiac total anomalous pulmonary venous drainage without obstruction and
pulmonary arterial hypertension were diagnosed by echocardiography. The left ventricular out-
flow tract obstruction and anomalous pulmonary venous return were corrected by emergency op-
eration. The patient was lost on the postoperative 4th day.

KKeeyy  WWoorrddss::  Newborn; total anomalous pulmonary venous drainage; 
obstruction of the left ventricular outflow tract
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Akraba evliliği olmayan sağlıklı anne ve babanın 1.
çocuğu olarak normal spontan doğum ile doğan
yirmi günlük hasta, solunum sıkıntısı ve morarma
nedeniyle merkezimize gönderildi. Ağırlığı 2800
gram, boy 52 cm, baş çevresi 34 cm olarak ölçüldü.
Fizik muayenesinde genel durum orta, kalp tepe
atımı (KTA): 150/dk, S1 normal, S2 sert, dinlemekle
apekste 2/6 sistolik üfürüm mevcuttu. Solunum
dispneik, taşipneik, dakika solunum sayısı 50/dk,
dinlemekle solunum sesleri kaba, batın rahat, 3 cm
hepatomegali mevcuttu. Diğer sistem muayenele-
rinde özellik saptanmadı. Geliş satürasyonu %70 ve
tansiyonu 65/40, ortalama 55 mmHg idi. Akciğer
grafisinde pulmoner venöz konjesyon bulguları ve
12 kanallı elektrokardiyografide sağ ventrikül hi-
pertrofisi ile uyumlu bulgular saptandı. Ekokardi-
yografik incelemede sağ kalp boşluklarının dilate
olduğu, önemli triküspit kapak yetersizliği (TY)
varlığı, patent foramen ovaleden sağdan sola şant
olduğu gözlendi. Pulmoner venlerin sol atriuma
dökülmediği, vertikal ven aracılığıyla hepatik ven-
lere döküldüğü ve obstrüksiyon olmadığı saptandı.
Ayrıca sol ventrikülün sınırda hipoplazik (LVEDD
z skoru -3) olduğu ve LVOT’nin fibromuskuler bir
doku ile 2 mm’ye kadar daraldığı gözlendi (Resim
1 ve Resim 2). Aort kapak düzeyinde belirgin gra-
dient alınmadı. Orta genişlikte patent duktus arte-
riosustan (PDA) sağdan sola şant saptandı. Ancak
PDA bağımlı bir sirkülasyon yoktu (Arkus aorta ve
dalları antegrad akım ile dolmaktaydı). Pulmoner
arter basıncının suprasistemik olduğu saptandı (TY
yoluyla ölçülen sağ ventrikül sistolik basıncı 75+10
mmHG). PGE1 (0,01 mikrogram/kg/dakika) ve mil-
rinone (0,5 mikrogram/kg/dakika) ilioprost (0,5 na-
nogram/kg/dakika) perfüzyonları ve 2 mg/kg/gün
dozunda oral sildenafil başlandıktan sonra saturas-
yon %90’a yükseldi.

Olgunun stabil hale getirilmesinin ardından
infrakardiyak TAPVD tamiri ve LVOTO gideril-
mesi yapıldı. Median sternotomiyi takiben çıkan
aort-bikaval venöz kanulasyon yapıldı. 34°C’ye so-
ğutuldu. Antegrad soğuk kan kardiyoplejisi ile kalp
durduruldu. Posterior perikard açılarak tüm pul-
moner venlerin açıldığı keseye ulaşıldı. Sağ atriyum

açılarak orta genişlikte ASD yolu ile sol atriyum in-
celendi. Buraya açılan pulmoner ven yoktu ve atri-
yum küçüktü. Mitral kapak ve annulusu ve sol
ventrikül kavitesi de küçük izlendi. Sol atriyum
içerisinde anastomoz için uygun yer tespit edildi.
Diyafram altına inen vertikal ven diyafram seviye-
sinden ligatüre ve divize edildi. Vertikal ven ke-
seye doğru açılarak geniş bir açıklık elde edildi. Bu
açıklık da sol atriyumda önceden belirlenen yere
PDS dikiş ile anastomoze edildi. Çıkan aorta açıla-
rak sol ventrikül çıkım yolu gözlendi. IVS üzerine
gelen bölgede çıkımı oldukça daraltan fibromusku-
ler bir doku mevcuttu. Eş zamanlı triküspid kapak
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RESİM 1: Olgunun apikal dört boşluk ekokardiyografik görüntüsü. Bu görün-
tüde sol ventrikül hipoplazisi ve pulmoner venlerin sol atriuma açılmadığı
görülmektedir.
LV: Sol ventrikül; RV: Sağ ventrikül; LA: Sol atrium; RA: Sağ atrium.

RESİM 2: Olgunun Parasternal uzun eksen Ekokardiyografik Görüntüsü Bu
görüntüde sol ventrikül çıkım yolunun belirgin daraldığı dikkat çekmektedir.
LV: Sol ventrikül; Ao: Aorta; LA: Sol atrium; RV: Sağ ventrikül.



yolu ile de perimembranöz bölgeye bakılınca tri-
küspid septal leafletin oluşturduğu bir anevrizma
da olduğu görüldü. Muhtemelen bu anevrizma ile
kapanmış bir VSD varlığı düşünüldü. Aort kapak
yolu ile fibromuskuler doku rezeke edilince anev-
rizmanın da açıldığı görülünce LVOT daha fazla te-
mizlenerek geniş bir perikard yama ile VSD
kapatılarak LVOTO giderilmiş oldu. Ameliyat ön-
cesi var olan önemli triküspid yetersizliği de annu-
loplasti ve kapak plastileri ile giderildi. 4 mm
açıklık bırakılarak ASD kapatıldı. Postoperatif öl-
çümlerde LV ile çıkan aorta arasında 12mmHg sis-
tolik gradyent saptandı. Pulmoner arter basıncı
subsistemik idi. Kardiyopulmoner by-pass ve kros
klemp zamanları sırası ile 294 ve 222 dk sürdü. By-
pass sonrası modifiye ultrafiltrasyon yapıldı. ster-
num açık şekilde Milrinone 0,5 mikrogram/
kg/dakika, adrenalin 0,05 mikrogram/kg/dakika ve
normal sol atriyum basıncı ile çocuk kardiyak
yoğun bakım ünitesine çıkarıldı. Stabil olarak takip
edilen hastada üçüncü günde sol atriyum basıncı
artmaya başladı. Aynı gün kardiyak arrest gelişmesi
nedeniyle Ekstrakorporeal membran oksijenasyon
(ECMO) desteğine geçildi. ECMO desteği altında
dahi kardiyak disfonksiyonu devam eden ve vücut
perfüzyonu düzelmeyen nadir hastalardan biri ola-
rak 4. gününde ECMO sonlandırıldı ve hasta exi-
tus oldu.

TARTIŞMA

Total anormal pulmoner venöz dönüş anomalisinde
pulmoner venler ile morfolojik sol atrium ara-
sında doğrudan bir bağlantı yoktur. Pulmoner
venler sağ atriuma veya sistemik venlerden birine
açılmaktadır. TAPVD’nın, doğumsal kalp hasta-
lıklarının %1-2,6’sını oluşturduğu farklı çalışma-
larda bildirilmektedir.1-3

Anatomik özellikler ve pulmoner venlerin
döküldüğü bölgelere göre yapılan sınıflandır-
maya göre TAPVD suprakardiyak, kardiyak, in-
frakardiyak ve mikst tip olmak üzere dört tipe
ayrılır. Literatürde bu tiplerin görülme sıklığı
hakkında değişik yüzdeler bildirilmiş olsa bile
hepsinde ortak belirtilen görüş en sık görülen
tipin suprakardiyak olması ve infrakardiyak tip-

lerin büyük çoğunluğunun obstruktif olması-
dır.2,3

Total anormal pulmoner venöz dönüş anoma-
lili hastalarının semptom ve bulguları interatriyal
bağlantının yeterliliğine ve pulmoner venöz obs-
trüksiyonunun varlığına göre değişkenlik göster-
mektedir. Nonobstruktif olanlarda sadece üfürüm
duyulması, taşipne gözlenmesi gibi hafif belirtiler
olabileceği gibi, obstrüktif olanlarda siyanoz, me-
tabolik asidoz gelişmesi, kardiyak yetersizlik veya
düşük kalp debisi sendromu gibi ağır bulgular da
görülebilmektedir.

Bizim olgumuzda nonobstrüktif infrakardiyak
TAPVD olmasına rağmen, muhtemel sol ventrikül
çıkım yolu darlığı nedeniyle siyanoz ve düşük kalp
debisi bulguları olguda ön plandaydı.

Heterotaksi sendromu dışındaki TAPVD olan
olgularda genellikle başka bir ciddi kardiyak  ano-
mali eşlik etmez. Bununla birlikte çok nadiren Fal-
lot Tetralojisi, çift çıkışlı sağ ventrikül, tek
ventrikül patolojileri, trunkus arteriyozus, büyük
arter transpozisyonu, pulmoner atrezi, aort koark-
tasyonu ve sistemik venöz dönüş anomalileriyle be-
raber görüldüğü bildirilmiştir.4,5

Heterotaksi sendromu olmayan 422 olguluk
TAPVD hastasını içeren bir klinik metaanaliz ça-
lışmasında sadece 6 olguda VSD, PDA ve ASD dı-
şında diğer kalp patolojileri saptanmıştır.5

Doksöz ve ark. yedi günlük bir kız olguda non-
obstruktif infrakardiyak TAPVD ve aort koarktas-
yonu birlikteliği olan bir olgu bildirmişlerdir.4

Olgumuz, LVOTO ve infrakardiyak TAPVD
birlikteliği olmasından ötürü bildiğimiz kadarıyla
literatürde tanımlanmadığı için ilginç olarak gö-
rülmüştür.

TAPVD düzeltme ameliyatlarının yapılmaya
başlandığı dönemden itibaren operasyon sonrası
mortalite %80’lerden %10’un altına inmiştir. Bu
dramatik iyileşmede erken ve doğru tanı, cerrahi
operasyon tekniklerindeki yenilikler, etkin ve geliş-
miş yoğun bakım desteğinin etkisi büyüktür.

TAPVD’lı hastaların mortalitesinde pulmoner
venlerin döküldüğü anatomik bölge, pulmoner
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venöz obstruksiyon varlığı, ameliyat öncesi kötü
klinik ve metabolik durum, hastanın yaşı, pulmo-
ner hipertansiyon varlığı, sol ventrikül boyutları-
nın küçük olması, operasyon sırasında vertikal
venin bağlanması veya atrial septal defektin kapa-
tılması gibi bir çok nedenin etkili olduğu bildiril-
miştir. Kliniğimizde izlediğimiz strateji gereği tüm
vakalarda yeterli genişlikte bir anastomoz sağlan-
dıktan sonra vertikal ven kapatılmakta ve yeterli
akım sağlayan bir ASD bırakılmaktadır. Bu strateji
ile vertikal venin açık bırakılmasını gerektiren bir
hasta olmamıştır. Buna ilaveten infrakardiyak
TAPVD tamirinde en geniş anastomoz açıklığını
sağlamak için vertikal ven bağlanmasına ilaveten
keseye doğru da açıklık büyütülmekte ve oldukça
geniş bir anastomoz yapılmaktadır. Açık bırakılan
vertikal ven ile bu genişlikte bir anastomozun ya-
pılması mümkün olmayabilir. Ayrıca sol atriyumun
küçük olduğu durumlarda kesenin ve vertikal
venin de kullanımı ile daha geniş bir pulmoner
venöz odacık yapılabilmektedir. 

Sinzobahamvya ve ark.na göre pulmoner
venöz obstruksiyon varlığı mortalite üzerinde en
etkili faktördür.6 Bu obstrüksiyon sıklıkla pulmo-
ner venlerin çaplarının yeterli genişlikte olmama-
sından kaynaklanmaktadır. Bove ve ark. özellikle
ameliyat öncesi metabolik asidozu olan infrakardi-
yak TAPVD’lı hastalarda mortalitenin belirgin ola-
rak yüksek olduğunu bildirmişlerdir.7 Hammon ve

ark. sol kalp boşluklarının yaşa göre küçük olması-
nın operasyon sonrası düşük kardiyak debiye yol
açtığını ve mortaliteyi arttırabileceğini belirtmiş-
lerdir.8

Pulmoner hipertansif kriz TAPVD’lı hastala-
rın postoperatif periyotta yaklaşık %20-%50’sinde
gözlenen ve ölümlerin büyük çoğunluğundan so-
rumlu olan klinik durumdur. Pulmoner hipertansif
krizin önlenmesinde ve yönetiminde operasyon sı-
rasında vertikal venin açık bırakılması, derin se-
dasyon,sildenafil, ilioprost vb pulmoner arter
basıncını düşüren ilaçların kullanılması, selektif
pulmoner vazodilatotor olan İnhale Nitrik oksit
veya hastanın ECMO desteğine alınması gibi yak-
laşımlar uygulanmaktadır.9

Olgumuz PGE1, milrinone, sildenafil ve iliop-
rost  ile pulmoner hipertansiyonu kontrol edilerek
stabil halde operasyona alınabilmiştir. Ancak po-
stoperatif erken dönemde stabil bir hemodinamiye
rağmen sol ventrikül sistolik ve diyastolik fonksi-
yonları hızlı bir şekilde bozulmuştur. ECMO des-
teği uygulanmasına rağmen düşük kardiyak
debiden kurtulamamıştır. Muhtemelen sol ventri-
kül hipoplazisi tabloda belirleyici rol oynamıştır.

Sonuç olarak infrakardiyak TAPVD’ye nadir
de olsa LVOTO’nun eşlik edebileceği ve cerrahi te-
davisinin yüksek riskli de olsa mümkün olduğu göz
önünde bulundurulmalıdır.
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İnnominate ven çoğunlukla aortik arkın ön ve üst kısmında seyreder.
İnnominate venin diğer konjenital kalp hastalıkları ile birlikteliğinde
retroartik seyir göstermesi ise nadir görülmektedir. Bu anomaliye sahip

hastaların %80’inde ek kardiyak anomali mevcuttur.1 İnnominate venin ret-
roaortik seyrinin Fallot tetralojisi ve sağ ventrikül çıkış yolu darlıkları gibi
konjenital kalp hastalıkları ile birlikteliği %0,2-1 civarında rapor edilmiş-
tir.2,3 Sağ aortik ark ile de yaygın birlikteliği vardır.4 Olgumuzda retroaor-
tik sol innomiate ven gibi nadir bir anatomik varyasyonun diğer konjenital
kalp hastalıkları ile birlikteliği tespit edilmiş ve cerrahi yaklaşıma olan et-
kisi tartışılmıştır.

OLGU SUNUMU

Fallot tetralojisi tanısıyla modifiye Blalock-Taussig şant ameliyatı kararı ve-
rilen 1 aylık, 3400 g ağırlığındaki kız olgunun, yapılan bilgisayarlı tomo-
grafi tetkikinde tesadüfen retroaortik innominate ven anomalisi saptandı.
Fizik muayenesinde hastanın %85 oksijen saturasyonu ve siyanozu mev-
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Fallot Tetralojisi Birlikteliğinde
Retroaortik İnnominate Ven

ÖÖZZEETT  İnnominate venin retroaortik seyri konjenital kalp hastalığı olan hastalarda bildirilen nadir
bir sistemik venöz anomalidir. Kardiyak cerrahide (özellikle konjenital), retroaortik innominate
ven uygun cerrahi stratejinin belirlenmesinde öneme sahiptir. Bu yazıda, bilgisayarlı tomografide
tesadüfen saptanan bu anomaliye sahip Fallot tetralojisi, sağ aortik ark ve aberran sol subklavyan ar-
teri olan  4 haftalık kız olgu sunuldu.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: İnnominate ven; tomografi; cerrahi

AABBSS  TTRRAACCTT  The retroaortic course of innominate vein is a rare systemic venous anomaly reported
in patients with congenital heart disease. In cardiac surgery (especially congenital) the innominate
vein has an importance in determining the optimal surgical strategy.  In this article, we present a
case of a 4 week -old female with tetralogy of Fallot, right aortic arc and aberrant left subclavian
artery  who was found to have this anomaly incidentally on computed tomography. 

KKeeyy  WWoorrddss::  Innominate vein; tomography; surgery
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cuttu. Sternum solunda ikinci interkostal aralıkta
3/6 şiddetinde sistolik ejeksiyon üfürümü saptandı.
Laboratuvar değerleri normal sınırlarda idi. Akci-
ğer grafisinde kardiomegali ve akciğer damarlan-
masında azalma gözlendi. Elektrokardiyografisinde
sağ aks deviasyonu ve sağ ventrikül hipertrofisi
mevcuttu. Yapılan ekokardiyografi tetkikinde Fal-
lot tetralojisi, sağ aortik ark saptandı. Ekokardiyo-
grafide pulmoner arter çapları net olarak görüntü-
lenemediğinden ve sağ aortik ark anomalisi nede-
niyle eşlik eden başka anomali varlığını tespit
etmek amacıyla ileri tetkik planlandı.  Hastaya çe-
kilen kontrastlı bilgisayarlı tomografi tetkikinde
ayrıca aberran sol subklavyan arter, sağ taraflı de-
sendan aorta ve retroaortik innominate ven varlığı
belirlendi (Resim 1).  

Hasta ailesine operasyon hakkında detaylı bilgi
verilmesi ve yazılı onam formu alınması sonrası
ameliyat hazırlıkları yapıldı. Genel anestezi altında
sağ posterolateral torakotomi insizyonuyla sağ to-
raksa ulaşıldı. Arkus ve desendan aortanın sağ taraf
yerleşimli olduğu görüldü. Brakiosefalik arter dö-
nüldükten sonra sağ pulmoner arter explore edil-
meye çalışıldı. Fakat sağ pulmoner artere, perikard
açılarak süperior vena kava ve retroaortik innomi-
nate venin derininde ve arkasından ulaşıldı ve 

dönüldü. Ardından heparinizasyonu takiben bra-
kiosefalik arter ile sağ pulmoner arter arasına 4 mm
PTFE greft ile modifiye BT şant uygulandı. Şant
sonrası saturasyonun yükseldiği görüldü. Katlar
anatomik plana uygun olarak kapatılması ardından
hasta izlemi için yoğun bakıma transfer edildi. So-
runsuz bir iyileşme dönemi ardından hasta posto-
peratif 4. günde taburcu edildi.

TARTIŞMA

Retroaortik innominate veya brakiosefalik ven
nadir görülen bir sistemik venöz dönüş anoma-
lisi olup ilk olarak 125 yıl önce Kershner tarafın-
dan tanımlanmıştır.5 Retroaortik innominate ven
çoğunlukla konotrunkal kardiyak ve aortik ark
anomalileri ile birliktelik gösteren vasküler bir
anomalidir. Sağ aortik ark. ve Fallot tetralojisi
birlikteliği de sık görülmektedir.4 Sağ aortik ark
anomalisi ise en sık aberan sol subklavyan arter
anomalisi ile birlikte görülmektedir. Bu olgu-
larda desendan aorta çoğunlukla sağ tarafta veya
orta hatta yakın yerleşimlidir.6 Bu anomaliler na-
diren semptomatiktir ve çoğunlukla da radyolo-
jik görüntülemede tesadüfen saptanırlar. Olgu-
muz innominate ven, Fallot tetralojisi, sağ arkus
aort ve aberran sol subklavyan arter gibi birlik-
teliği sık olabilen ama nadir bir anomaliyi gös-
termektedir.  

İnnominate ven ve sağ aortik ark varyasyon-
ları literatürde nadirdir ve özellikle kardiyovas-
küler cerrahlar için, klinik öneme sahiptirler.
Kardiyak cerrahide duktus ligasyonu, modifiye
Blalock Taussig şant veya aşamalı tek ventrikül
palyasyonunda operatif yaklaşım gibi cerrahi yak-
laşımlarda önemi vardır.7 Açık kalp cerrahisinde
kardiyopulmoner baypas’da süperior kaval kanu-
lasyon bu olgularda önemlidir. Çünkü innominate
ven, superior vena kavaya normalden daha inferi-
ordan döküldüğünden retroaortik innominate
venin obstriksiyonundan kaçınmak için kanulas-
yon daha distalden yapılmalıdır.4 Ayrıca bu ano-
mali, Glenn şantı sırasında sistemik ven pulmoner
arter anastomozu oluşturulurken pulmoner arte-
rin eksplorasyonunu da komplike hale getirebi-
lir.8,9
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RESİM 1: Kontrastlı (A) ve üç boyutlu (B) BT görüntüleri retroaortik innomi-
nate venin seyrini göstermektedir (yıldız).Desendan aort sağ taraf yerleşim-
lidir.Aberran sol subklavyan arter desendan aortadan çıkmaktadır (siyah ok).
AAo: Asendan aort; DAo: Desendan aort; SVK: Superior vena kava.



Cerrahi öncesi böyle bir sistemik vasküler ano-
mali varlığından bilgi sahibi olmak cerrah için
önemlidir. Aksi takdirde sternotomi sonrası inno-
minate ven yokluğu şeklinde yanlış bir tanıya varı-
labilir. Böyle hastalarda  innominate ven tespit
edilemezse persistan sol superior vena kava (PSSVK)
varlığı düşünülmelidir. Bu nedenle bu hastalarda
total kardiyopulmoner baypas için PSSVK selektif
olarak kanule edilmelidir. Eğer normal anatomik ye-
rinde innominate ven yokluğunda PSSVK buluna-
mazsa innominate ven aort arkasında aranmalıdır.3

Sonuç olarak olgumuz birbiri ile bağlantılı ko-
notrunkal ve arkus aort anomalisine eşlik eden
nadir bir sistemik venöz anomali olan innominate
ven birlikteliğine vurgu yapmaktadır. Bu anoma-
liye sahip hastalar klinik olarak asemptomatik se-
yirli olmalarına rağmen preoperatif kesin bilgiye
sahip olunması sol taraflı santral venöz kateter ,
kalp pili yerleştirilmesi gibi perkutan girişimlerde
ve konjenital kalp cerrahisinde özellikle konotrun-
kal anomalilerde cerrahi stratejiyi belirlemesi ba-
kımından önem arzetmektedir.
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The infection caused by larval stage of Echinococcus granulosus is
known as hydatid cyst. It is most commonly seen in the liver and the
lungs, cardiac involvement is very rare. In this report, we aimed to

present a case of cardiac hydatid cyst with myocardial dissection, which is
a very rare complication of the disease.

CASE REPORT

An 11-year-old boy, suffering from weakness, anorexia and easy fatigability
was admitted to another hospital. In the laboratory tests, hemoglobin con-
centration was 11.2 g/dl, hematocrit: 33.4%, white blood cell count
11000/mm3, platelet count 487000/mm3, AST level 68 IU/L, and ALT level

A Rare Case:
Dissection of Myocardium Due to

Cardiac Hydatid Cyst

AABBSS  TTRRAACCTT  An 11-year-old boy was admitted because of weakness and anorexia. His physical ex-
amination revealed muffled cardiac sounds and pericardial effusion was seen on echocardiographic
examination. Cardiac computerized tomography revealed a mass in the myocardium, with straight
borders and a cystic appearance, which was in favor of a hydatid cyst. Echocardiography demon-
strated thinning and dissection of the apical segment of the left ventricle and an abscess formation.
Indirect hemagglutination test was positive; thus, albendazole treatment was initiated. The patient
was operated. Intraoperatively, purulent material was seen within the germinative membrane. After
antihelmintic and surgical therapies, the patient is completely free of symptoms.

KKeeyy  WWoorrddss::  Thoracic surgery; echocardiography; cardiac echinococcosis

ÖÖZZEETT  Onbir yaşında erkek çocuk yorulma ve iştahsızlık şikayetleri ile kliniğimize başvurdu. Fizik
muayenesinde kalp seslerinin derinden duyulması nedeniyle yapılan ekokardiyografik incelemede
perikardiyal efüzyon saptandı. Kardiyak bilgisayarlı tomografide, düzgün sınırlı ve hidatik kist ile
uyumlu olabilecek görünüm saptandı. Ekokardiyografik incelemede sol ventrikül apikal segmen-
tinde incelme ve diseksiyon ile birlikte abse formasyonu görüldü. İndirekt hemaglutinasyon testi-
nin pozitif olması üzerine albendazol tedavisine başlandı. Hasta ameliyat edildi. Operasyon sırasında
germinatif membran içinde pürülan materyel saptandı. Antihelmintik ve cerrahi tedavinin sonunda
hastanın tüm semptomları geriledi. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Torakal cerrahi; ekokardiyografi; kardiyak ekinokokkozis
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156 IU/L. His physical examination revealed muff-
led cardiac sounds and pericardial effusion was seen
on echocardiographic (ECHO) examination. A pe-
ricardiocentesis was performed. Adenosine deami-
nase level was normal, no bacteria was seen with
Gram stain but Giemsa stain revealed 70% poly-
morphonuclear leukocytes. The specimen obtained
was purulent so an antibacterial therapy was initia-
ted along with anti-tuberculous treatment in order
to eliminate the possibility of tuberculous pericar-
ditis. A cardiac computerized tomography (CT) re-
vealed a mass in the myocardium, with straight
borders and a cystic appearance, which was in favor
of a hydatid cyst (Figure 1). Indirect hemagglutina-
tion test for ecchinococcus was positive at a titer of
1/160; thus, albendazole treatment was initiated.
The patient was then referred to our center. His
physical examination was normal. Electrocardiog-
raphy showed left bundle branch block and nega-
tive T waves in leads V5 and V6. Echocardiography
demonstrated thinning and dissection of the apical
segment of the left ventricular myocardium and an
abscess formation was recorded between the endo-
cardium and myocardium (Figure 2). A pericardial
fibrinous effusion was visible around the left ven-
tricle. The patient was operated and the mass re-
sected. Histopathological examination of the
material revealed a cuticular membrane and a fib-
rous cyst wall, which were in favor of a hydatid cyst
(Figure 3). Anti-helmintic treatment was initiated
and the patient was completely free of symptoms.
The ECG returned to normal; echocardiography
showed thinning of the apical myocardium. 

DISCUSSION

Hydatid cyst is a parasitic infection caused by the
larva of Echinococcus granulosus. The liver (60-
70%) and lungs (20-30%) are the organs most com-
monly affected. Cardiac hydatid cyst is very rare,
even in regions where hydatid cysts are endemic.
Cardiac involvement is seen in only 0.2-2% of the
cases.1 In more than 50% of cases, the heart is not
the sole affected organ.2 The larvae usually reach
the myocardium through the systemic, pulmonary
and coronary circulation or from neighboring
structures.3

Clinical manifestations of cardiac hydatidosis
vary widely from asymptomatic to life-threatening
conditions, depending on the cyst number, size, lo-
cation and involvement of surrounding structures.
Cardiac hydatid cysts may remain asymptomatic or
cause minor non-specific complaints at early stages
but after reaching a significant size they can pro-
duce symptoms. The most common presentations
are chest pain (62.5%) and dyspnea (35%).4 Cardiac
hydatid cysts may produce signs of an intracardiac
mass or may cause congestive heart failure. They
can also manifest with conduction abnormalities,
arrhythmias, palpitation and angina pectoris or be-
come symptomatic by compressing neighboring
structures. 

FIGURE 1: Computed tomography shows a left ventricular apical hydatid cyst.

FIGURE 2: Transthoracic echocardiography shows a left ventricular apical hy-
datid cyst.

FIGURE 3: Intraoperative photograph shows a left ventricular apical hydatid
cyst.



Pediatr Heart J 2015;2(1)44

Hazım Alper GÜRSU et al. A RARE CASE: DISSECTION OF MYOCARDIUM DUE TO CARDIAC HYDATID CYST

The most frequently affected site of the heart
is the left ventricle (55-60%), less common sites are
the right ventricle (15%) and interventricular sep-
tum (5-9%), whereas pericardium, left and right
atria are the least affected.5 In our case, a cyst was
located in the apical myocardium of the left ven-
tricle.  

Chest radiogram, CT, magnetic resonance ima-
ging, transthoracic and transesophageal echocardi-
ography are the imaging modalities for the
recognition of cardiac hydatidosis. Serological tests
have low sensitivity and are not conclusive as app-
roximately 10 to 20 percent of patients with hepa-
tic cysts and about 40 percent with other cysts do
not produce detectable specific antibodies. ECG fin-
dings may be in favor of a subpericardial ischemia.4

In our case, the diagnosis was made with the help of
echocardiographic findings, CT and serological
tests. On the ECG, negative T waves were seen in
leads V5 and V6. The disease may easily be compli-
cated with cerebral and pulmonary embolism, car-
diac tamponade, allergic reactions and superior
vena cava syndrome.6-9 In our case, myocardial
thinning, along with dissection and protrusion to-
wards endocardium were seen in the posterior wall
and the apical region of the left ventricle. 

Myocardial dissection due to cardiac hydatid
cyst is a very rare entity. There is only one case re-
ported previously. Kervan et al. reported a case

with intraventricular septal dissection due to a
cystic mass over the anterior intraventricular sep-
tum.10 Other potential etiological factors for myo-
cardial dissection are trauma, bacterial
endocarditis, congenital defects involving myocar-
dial development, formation of a hematoma, and
dysplasia of the coronary arteries.10 In differential
diagnosis of cardiac hydatidosis, myocardial ane-
urysms, congenital pericardial cysts, myocardial
abscesses, cystic degenerating tumors and pericar-
dial hematomas should be considered.10

The definitive treatment of cardiac echino-
coccosis is surgical extraction of the cyst under car-
diopulmonary bypass. Considering the possibility
of dangerous complications, surgical treatment is
necessary even in asymptomatic patients. In our
case, the cyst wall was separated and excised while
he received oral albendazol twice daily prior to the
operation and continued until six months after sur-
gery. On follow-up, postoperative ECG and echo-
cardiography ruled out myocardial ischemia.
Cardiac hydatid cyst is a rare disease without spe-
cific symptoms but severe complications. 

As hydatidosis is a rather common problem in
our country, we aimed to draw attention to this en-
tity and share our experience on this rare case with
myocardial dissection, a complication which has
very rarely been reported previously in the litera-
ture. 
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Sağ ventrikül çıkım yolu (RVOT) darlıkları Fallot tetralojisi, çift çıkışlı
sağ ventrikül gibi konjenital kalp hastalıklarının bir parçası olarak gö-
rülebilmektedir. RVOT darlıklarında gelişen pulmoner stenoz nede-

niyle sistemik ya da suprasistemik sağ ventrikül (RV) basıncı ve azalmış
pulmoner kan akımı etkisiyle gelişen siyanoz başlıca tedavi endikasyonla-
rındandır. Tedavi palyatif veya tam düzeltme şeklinde yapılmaktadır.1,2

Günümüzde artan cerrahi tecrübe ve teknik ilerlemeler sayesinde Fal-
lot tetralojisi tanılı olguların tam düzeltme ameliyatlarında oldukça iyi so-
nuçlar alınmaktadır. Bu olgularda düşük doğum ağırlığı, yenidoğan
döneminde olmak, sistemik hastalıkların eşlik etmesi, ilave konjenital ano-
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Yenidoğan Döneminde Sağ Ventrikül
Çıkım Yolu Stenti ile Perkütan Palyasyon
Sağlanmış Fallot Tetralojisi Tanılı Olguda

Tam Düzeltme

ÖÖZZEETT  Sağ ventrikül çıkım yolu (RVOT) darlığı olan konjenital kalp hastalıklarında siyanoz ve/veya
yüksek sağ ventrikül basıncı nedeniyle müdahale gerekebilir. Bu tip konjenital kalp hastalıklardan
en sık görüleni Fallot tetralojisi olup, tedavisinde nihai hedef tam düzeltmedir. Ancak nihai tamirin
zor olduğu düşük kilolu ve yenidoğan dönemindeki hastalarda palyatif tedavi gerekebilir. Bu olgu-
larda cerrahi şant, duktus arteriosusa stent, pulmoner balon valvuloplasti veya  RVOT stenti  ile  ge-
çici palyasyon sağlanmaktadır. Bu yazıda Fallot tetralojisi tanılı ve düşük saturasyonlu bir yenidoğan
olgusu sunulmuştur. Bu olguya yenidoğan döneminde başarılı palyatif RVOT stenti yerleştirilmiştir.
Olgu dört aylık olduğunda bu stentin daralması üzerine RVOT stenti içine ikinci stent yerleştirilmiş
ve hasta yedi aylık olduğunda başarılı bir şekilde tam düzeltme operasyonu yapılmıştır. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Sağ ventrikül çıkım yolu stenti; yenidoğan; fallot tetralojisi

AABBSS  TTRRAACCTT  In case of cyanosis or elevated right ventricular pressure, intervention might be indi-
cated in congenital heart diseases with right ventricular outflow (RVOT) obstruction. Tetralogy of
Fallot is the most frequent of this type of congenital heart diseases and total correction is the ulti-
mate aim. But in case of neonates and infants with low body weight palliation might be needed
where the total correction seems difficult. In these patients, surgical shunt procedures, ductal stent
implantation, pulmonary balon valvuloplasty or RVOT stenting might be the palliative procedure
of choice. In this case report, a neonate with low oxygen saturation with the diagnosis of Tetralogy
of Fallot was presented. A successful palliation with RVOT stenting was performed during the
neonatal period and a second stent was placed inside the first one due to constriction of the first stent
at the age of 4 months. Total correction was performed successfully at the age of seven months.

KKeeyy  WWoorrddss::  Right ventricular outflow; newborn; tetralogy of fallot
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maliler, metabolik asidoz gibi yüksek riskli durum-
lar tam düzeltme ameliyatı başarısını önemli
oranda düşürmektedir. Yüksek riskli olgularda pal-
yasyon yöntemleri uygulanarak tam düzeltme ame-
liyatına hazırlık yapılmaktadır.3

Literatürde, RVOT darlığı olan ve tam düzelt-
meye uygun olmayan veya yüksek riskli olan olgu-
larda transkateter RVOT stenti yerleştirilmesi ile,
cerrahiye alternatif, güvenli ve efektif palyasyon
sağlanan olgular bildirilmiştir.4-6

Bu yazıda, yenidoğan döneminde RVOT stenti
yerleştirilmiş Fallot tetralojisi tanılı bir olgu sunul-
muştur. Olguya dört aylık olduğunda stentin da-
ralması üzerine RVOT stenti içine ikinci bir stent
yerleştirilmiştir. Hasta7 aylık olduğunda başarılı
olarak tam düzeltme operasyonu uygulanmıştır.

OLGU SUNUMU

Aralarında akraba evliliği olmayan 26 yaşında baba
ile 21 yaşında annenin 1.çocuğu olarak normal spon-
tan doğum ile 3000 gram doğan bebek morarması
nedeni ile yönlendirildi. Ağırlığı 3000 gram (50-75
P), boy 53 cm (50-75 P), baş çevresi 46 cm (>97 P)
olarak ölçüldü. Fizik muayenesinde genel durum
kötü, kalp tepe atımı 136/dakika, S1 normal, S2 sert,
dinlemekle apekste 1/6 sistolik üfürüm mevcuttu.
Solunum dispneik, taşipneik, solunum sayısı 50/da-
kika, dinlemekle solunum sesleri kaba, batın rahat, 3
cm palpabl hepatomegali mevcuttu. Sağ kulak age-
nezisi, mikrognati, sendromik yüz görünümü ve ön
fontanelde belirgin genişlik (3 cm x 3 cm) vardı.
Geliş saturasyonu %40 ve tansiyonu 65/40 mmHg
idi. Teleradyografisinde tahta pabuç görünümü ve
12 kanallı elektrokardiyografide sağ ventrikül hi-
pertrofisi ile uyumlu bulgular saptandı. Yapılan eko-
kardiyografik incelemesinde ventriküler septumda
malaligment geniş defekt ve iki yönlü şant, outlet
septumun anterosefal malaligmenti nedeniyle sağ
ventrikül çıkım yolunda daralma, bu bölgeden iti-
baren renkli Doppler ile türbülan akım ve CW
Doppler ile 50 mmHg gradiyent, aortanın interven-
triküler septum üzerinde %50 dekstropoze olduğu
ve renkli akım çapı 1 mm ölçülen patent duktus ar-
teriosus saptandı. Pulmoner kapak anulusu 5 mm (z
skoru: -3), sağ pulmoner arter (RPA) 3 mm (z skoru:

-4), sol pulmoner arter (LPA) 3 mm (z skoru: -4) ve
inen aorta 6 mm (z skoru: +0,2) ölçülen hastaya Fal-
lot tetralojisi tanısı konuldu. Entübe edilen ve Pros-
taglandin E1 başlanan hastanın izlemde saturasyonu
%50’nin üzerine çıkmadı. Kan gazında metabolik
asidoz (pH:7,2, HCO3:12, BE:-15) saptandı. RVOT’ye
stent yerleştirilmesine karar verildi. 

Hastanın işlemi genel anestezi altında gerçek-
leştirildi. Sefazolin proflaksisi yapıldıktan sonra sağ
femoral vene girildi. Aort köküne yapılan enjeksi-
yon sonrasında koroner arter anatomisinin normal
olduğu, sağ ventrikül çıkım yolunda koroner arter
olmadığı saptandı. RVOT enjeksiyonunda sağ ven-
trikülün hipertrofik olduğu, sağ ventrikül çıkım yo-
lunun ileri derecede daraldığı, sağ ve sol pulmoner
arterlerin hipoplazik olduğu izlendi (Resim 1a-1b).
RVOT anatomisi belirlendikten sonra, 5 F JR4 gui-
ding kateteri, hidrofilik guidewire yardımı ile an-
tegrat yoldan sağ pulmoner artere ilerletildi.
Hidrofilik guidewire çıkartılarak 0,014” koroner
extrastiff guidewire pulmoner arter distaline yer-
leştirildi ve RVOT’de 4,5 mmx13 mm koroner stent
(Liberté Boston Scientific Corp., Natick, MA, ABD)
açıldı. Koyulan stentin çapı infindibulumun diastol
süresindeki çapından 1-2 mm daha geniş olarak ter-
cih edildi. Kontrol enjeksiyonda RVOT’den geçen
kontrast miktarının belirgin artmış olduğu , pulmo-
ner arterlerin daha iyi kontrast aldığı görüldü
[Resim 1c, d, Video 1 (Video, derginin elektronik
kopyasından seyredilebilir)]. Total floroskopi süresi
13 dakika ve toplam işlem süresi 60 dakika idi. Sa-
turasyonu işlem sonrasında %92 olan hasta entübe
şekilde yoğun bakıma alındı. PGE1 kesildi. Milri-
non 0,5 mikrogram/kg/dakika, adrenalin 0,05 mik-
rogram/kg/dakika, aspirin 5 mg/kg günde tek doz ve
heparin 15 IU/kg/saatten infüzyon (İkinci aspirin
dozundan sonra kesildi) olacak şekilde başlandı. İş-
lemden 12 saat sonra ekstübe edildi. İki gün yoğun
bakım ve üç gün serviste izlenen hasta kontrole gel-
mek üzere oda havasında %90-92 saturasyon ile ta-
burcu edildi.

Taburculuktan bir hafta sonra beyin cerrahisi
kliniği tarafından hidrosefaliye yönelik ventrikü-
loperitoneal şant işlemi yapıldı. Yapılan genetik in-
celemesinde DiGeorge Sendromu tanısı konuldu.
Periyodik olarak kontrol edilen hasta dört aylık ol-
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duğunda saturasyonunun %62’ye düşmesi üzerine
tekrar yatırılarak, kalp kateterizasyonu ve anjiyo-
grafi tekrarlandı. Anjiyografide RVOT bölgesine
konulan stentin neointimal proliferasyona bağlı içi-
nin ve hipretrofiye kas bantları nedeni ile de ven-
trikül tarafının daraldığı gözlendi (Resim 2a, b).
Yukarıda tanımlanan prosedürle RVOT’deki sten-
tin içine hem pulmoner tarafı hem de RVOT tara-
fını kapsayacak şekilde 5 mmx20 mm periferik
stent (Liberté Boston Scientific Corp., Natick, MA,
ABD) ikinci bir stent koyuldu [Resim 2c, d, Video
2 (Video, derginin elektronik kopyasından seyre-
dilebilir)]. İkinci stent sonrası saturasyonun %87’ye
yükseldiği gözlendi. Hastanın izleminde yapılan 24
saatlik ritim holter monitorizasyonunda aritmi sap-
tanmadı. 

Yedinci aya ve 9 kilograma ulaşan olgunun sa-
turasyonunun %70’e düşmesi üzerine yapılan eko-
kardiyografide stent akımının azaldığı görüldü.
RPA 5 mm (z skoru: +1), LPA: 7 mm (z skoru: +1,2),
inen aorta 8 mm (z skoru: +0,5), Mc Goon oranı 1,9
saptanan hastanın pulmoner arter yatağının iyi ol-
ması üzerine tam düzeltme yapılmasına karar ve-
rildi. Tam düzeltme operasyonu yapılan hasta
postoperatif 7. günde taburcu edildi. Operasyon
sonrası ikinci ay kontrolünde olan olgu sorunsuz
izlenmektedir.

TARTIŞMA

RVOT darlıkları; Fallot tetralojisi, RV hipoplazisi,
Noonan sendromu ve çift çıkışlı sağ ventrikül ile
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RESİM 1: a: Ön-arka projeksiyonda ana pulmoner artere yapılan enjeksiyon ile pulmoner arterlerin hipoplazik olduğu görülmekte, b: Sol lateral projeksiyonda
sağ ventrikül apeksine yapılan enjeksiyon ile sağ ventrikül çıkım yolunun kas tabakası nedeni ile ileri derecede daraltılmış olduğu görülmekte, c: RVOT’na stent
konulması sonrası, sağ ventrikül apeksine ön-arka projeksiyonda yapılan enjeksiyonda pulmoner arterlere daha iyi kontrast madde görülmekte, d: Sol lateral pro-
jeksiyonda sağ ventrikül apeksine yapılan enjeksiyonda stent akımın iyi olduğu görülmekte.



birlikte görülebilir. Bu olgularda azalmış pulmoner
kan akımı nedeniyle gelişen siyanoz, transkateter
(balon valvüloplasti, stent) veya cerrahi tedavi yön-
temleri ile müdahale gerektirir.1-3

Fallot tetralojisinde nihai hedef tam düzelt-
medir. Günümüzde cerrahi tecrübe ve cihaz dona-
nımı geliştikçe tedavi stratejisinde yaş küçülmeye
başlamıştır. Bazı kliniklerde yenidoğan döneminde
dahi cerrahi tam düzeltme yapılabilmektedir ve
mortalite <%5 olarak bildirilmektedir.3 Yenidoğan
döneminde tam düzeltmenin avantajları olarak si-
yanozun derinleşmemesi, sağ ventrikül hipertrofi-
sinin ve fibrozisin minimal olması, şanta bağlı sol
ventrikülün volüm yükünden kaçınılması ve aritmi
riskinin daha az olması ileri sürülmüştür. Deza-

vantaj olarak olguların postoperatif strese daha
fazla maruz kalması, yoğun bakımda kalış süresi-
nin daha uzun olması, çoğunlukla transanuler yama
gerektirdiğinden dolayı pulmoner yetersizlik geliş-
mesi ve nörolojik hasarın daha fazla olması olarak
belirtilmiştir.3

Ağır siyanoz, yenidoğan dönemi, düşük vücut
ağırlığı, sistemik diğer hastalıklar, pulmoner yatağın
yetersiz gelişmesi ve ciddi asidoz gibi kardiyopul-
moner baypas altındaki tam düzeltme operasyonun
yüksek riskli olduğu durumlarda, palyatif yöntem-
lere gereksinim duyulabilmektedir. Palyasyon yön-
temlerindeki genel amaç sistemik yapıdan pulmo-
ner arter arasına yeterli kan geçmesini sağlamak-
tır. Bunun için cerrahi modifiye Blalock-Taussig
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RESİM 2: a: Ön-arka projeksiyonda sağ ventriküle yapılan enjeksiyon ile pulmoner arter kan akımının azaldığı ve stentin daraldığı görülmete, b: Sol lateral pro-
jeksiyonda sağ ventrikül apeksine yapılan enjeksiyon ile stentin ventrikül kısmının daraldığı ayrıca kas hipertrofisine bağlı stentin ventrikül tarafında bir miktar
darlık olduğu görülmekte, c: RVOT’nda bulunan stentin içine stent konulması sonrası, sağ ventrikül apeksine ön-arka projeksiyonda yapılan enjeksiyonda pul-
moner arterlere daha iyi kontrast madde görülmekte, d: Sol lateral projeksiyonda sağ ventrikül apeksine yapılan enjeksiyonda stent akımın iyi olduğu görülmekte.



(mBT) şantı, duktus arteriosusa stent yerleştiril-
mesi, pulmoner balon valvuloplasti (pulmoner dar-
lığı ön planda olan olgularda) ve RVOT stenti
işlemleri yapılabilmektedir.4,5

Blalock-Taussig şant cerrahi palyasyonu son-
rasında pulmoner arter distorsiyonu, frenik ve la-
ringeal rekurren sinir hasarı, şilotoraks, şant
tıkanması, oversirkülasyon ve ölüm gibi kompli-
kasyonlar gözlenebilmektedir.6,7 Bir çalışmada ye-
nidoğan BT şant uygulanan olguların %35’inde
RPA’de en az orta distorsiyon ve %60’ında trans-
kateter girişim ihtiyacı olduğu ifade edilmiştir.7

Duktus arteriosusa stent yerleştirilmesi ikinci
palyasyon seçeneğidir. Ancak duktusun pozisyo-
nunun uygun olması gerekmektedir.6 Bizim olgu-
muzda duktus çok ince olması nedeniyle duktus
stentine uygun bulunmadı.

Pulmoner balon valvuloplasti palyasyonu gü-
venle uygulanan bir diğer seçenektir. Bu yöntemin
özellikle önemli düzeyde valvüler darlığı olan has-
talarda etkin olduğu, ancak ciddi infundibuler ste-
nozlu olan olgularda etkisiz kaldığı belirtilmiştir.
Ayrıca başka bir çalışmada pulmoner balon valvu-
loplasti işleminin, RVOT’a stent yerleştirmeye
göre; basınç gradiyentini daha az düşürdüğü ve pul-
moner arter gelişimine etkisinin daha az olduğu
bildirilmiştir.8,9

RVOT’na stent implantasyonu dördüncü pal-
yasyon seçeneğidir. Cerrahi girişimin yüksek
riskli olduğu durumlar, ilave konjenital malfor-
masyonlar ve ailenin cerrahiyi istememesi gibi
durumlarda kullanılabilmektedir.2-4,8 Stent im-
plantasyonu ile olabilecek en önemli komplikas-
yonlar stent migrasyonu, ventriküler aritmiler,
stentin kırılması ya da kollapsı, tekrarlayan ste-
nozdur. İşlem sonrası serbest pulmoner yetersizlik
gelişmesine rağmen hemodinamik sorun oluşma-
maktadır.8

Dohlen ve ark. 1994 ve 2007 yılları arasında
dokuz hastaya 11 RVOT stenti yerleştirmişlerdir.
İşleme bağlı komplikasyon gözlenmemiş, iki olguya
izlemde yeniden stent yerleştirilmek zorunda ka-
lınmış ve izlemde altı hasta tam düzeltme ameli-
yatı olabilmiştir. Oksijen saturasyonunun yeterli
düzeyde yükseldiğini ve pulmoner arter gelişmesi-
nin yeterli olduğunu bildirmişlerdir.10

Stent implantasyonu sonrası izlemlerde 1,5 ay
sonra Fallot tetrolojili bir hastada stent bölgesinde
intimal hiperplaziye bağlı olarak saturasyonda düş-
mesi bildirilmiştir.8

Castleberry ve ark. 2008-2010 yılları arasında
RVOT darlığı olan yüksek riskli 6 olguya RVOT
stenti işlemi yapmışlar. Komorbid durumlardan
ötürü dört olguyu tam düzeltmeye taşıyabilmişler-
dir. Aynı dönemde, benzer ağırlığı ve yaşı olan BT
şant yapılmış dört yenidoğan olgu ile tam düzeltme
operasyonu kıyaslandığında pulmoner arter çapları,
ameliyat edilme zamanı, ameliyat süresi ve hasta-
nede kalış süresi anlamında fark saptanmamıştır.11

Bang ve ark. 2150 gramlık bir Fallot tetrolojili
olguya yenidoğan döneminde RVOT stent implan-
tasyonu yapmış. Taburcu edilen olgu 80 günlük ve
4,9 kg ağırlığında iken saturasyon düşüklüğü nede-
niyle yeniden hastaneye yatırılmış. Yapılan anji-
yografide pulmoner arter gelişiminin iyi olması
nedeniyle tam düzeltme uygulanmış ve sorunsuz
taburcu edilmiştir.6 Bizim olgumuzda da ağır siya-
noz varlığı ve diğer komorbid sorunlar olması ne-
deniyle RVOT’na stent implante edilmiştir.
İzlemde yeterli saturasyon yüksekliği gözlenmiştir.
Dört aylıkken stentin daralması nedeniyle ikinci
stent implantasyonu yapılmış ve 7 aylıkken başa-
rılı tam düzeltme işlemi yapılmıştır.

Sonuç olarak RVOT darlıklarında; seçilmiş va-
kalarda RVOT’na stent uygulanması cerrahiye al-
ternatif bir palyasyon olarak düşünülmelidir.

Pediatr Heart J 2015;2(1) 49

YENİDOĞAN DÖNEMİNDE SAĞ VENTRİKÜL ÇIKIM YOLU STENTİ... İbrahim Cansaran TANIDIR ve ark.



Pediatr Heart J 2015;2(1)50

İbrahim Cansaran TANIDIR ve ark. YENİDOĞAN DÖNEMİNDE SAĞ VENTRİKÜL ÇIKIM YOLU STENTİ...

1. O'Laughlin MP, Slack MC, Grifka RG, Perry
SB, Lock JE, Mullins CE. Implantation and in-
termediate term follow up of stents in congen-
ital heart disease. Circulation 1993;88(2):
605-14.

2. Nakanishi T. Intravascular stents for manage-
ment of pulmonary artery and right ventricular
outflow obstruction. Heart Vessels 1994;9(1):
40-8.

3. Jonas RA. Early primary repair of tetralogy of
Fallot. Semin Thorac Cardiovasc Surg Pedi-
atr Card Surg Annu 2009:39-47.

4. Oztürk E, Odemiş E, Kıplapınar N. Percuta-
neous right ventricle outflow tract stenting in a
patient with trisomy 18 associated with double
outlet right ventricle. Turk Kardiyol Dern Ars
2013;41(5):433-5.

5. Saritas T, Erdem A, Karaci AR, Demir F,
Celebi A. A different therapeutic strategy for
severe tetralogy of Fallot with origin of the left
pulmonary artery from the ascending aorta:
stenting of the right ventricular outflow tract
before complete repair. Congenit Heart Dis
2012;7(3):E1-5.

6. Bang S, Ko HK, Yu JJ, Han MK, Kim YH, Ko
JK, et al. Right ventricular outflow tract stent-
ing in a low birth weight infant born with tetral-
ogy of fallot and prostaglandin e1 dependency.
Korean Circ J 2011;41(12):744-6.

7. Gladman G, McCrindle BW, Williams WG,
Freedom RM, Benson LN. The modified
Blalock-Taussig shunt: clinical impact and
morbidity in Fallot’s tetralogy in the current
era. J Thorac Cardiovasc Surg 1997;114(1):
25-30.

8. Gibbs JL, Uzun O, Blackburn ME, Parsons
JM, Dickinson DF. Right ventricular outflow
stent implantation: an alternative to palliative
surgical relief of infundibular pulmonary steno-
sis. Heart 1997;77(2):176-9.

9. Zeevi B, Keane JF, Perry SB, Lock JE. Bal-
loon dilation of postoperative right ventricular
outflow obstructions. J Am Coll Cardiol 1989;
14(2):401-8.

10. Dohlen G, Chaturvedi RR, Benson LN . Stent-
ing of the right ventricular outflow tract in the
symptomatic infant with tetralogy of Fallot.
Heart 2009;95(2):142-7. 

11. Castleberry CD, Gudausky TM, Berger S,
Tweddell JS, Pelech AN. Stenting of the right
ventricular outflow tract in the high-risk infant
with cyanotic teratology of Fallot. Pediatr Car-
diol 2014;35(3):423-30. 

KAYNAKLAR



1

1144..  UULLUUSSAALL  PPEEDDİİAATTRRİİKK  KKAARRDDİİYYOOLLOOJJİİ  VVEE  KKAALLPP  DDAAMMAARR  CCEERRRRAAHHİİ  KKOONNGGRREESSİİ

15 - 18 Nisan 2015, Pamukkale - Denizli

AAEEPPCC  22001155  --  4499tthh  AAnnnnuuaall  MMeeeettiinngg  ooff  tthhee  AAssssoocciiaattiioonn  ffoorr  EEuurrooppeeaann  PPaaeeddiiaattrriicc  aanndd  CCoonnggeenniittaall  CCaarrddiioollooggyy

20 - 23 Mayıs 2015, Prague - Czech Republic

PPIICCSS--AAIICCSS  22001155  --  PPeeddiiaattrriicc  aanndd  AAdduulltt  IInntteerrvveennttiioonnaall  CCaarrddiiaacc  SSyymmppoossiiuumm

18 - 21 Eylül 2015, Las Vegas - ABD

BİLİMSEL TOPLANTILAR  



MAKALE GÖNDERMEK İÇİN

Pediatric Heart Journal’e makale göndermek için; www.turkpedkar.org.tr adresindeki
“Online Makale” linkini tıklayınız (Yalnızca bu yolla gönderilen makaleler işleme alın-
maktadır). Makalelerinizle ilgili tüm işlemleri de bu adresten takip edebilirsiniz.

GENEL BİLGİLER

Pediatric Heart Journal, retrospektif, prospektif veya deneysel araştırmalar, derlemeler,
olgu sunumları, editöryal yorum/tartışmalar, editöre mektuplar, tıbbi eğitimler, bilimsel mek-
tuplar, cerrahi teknikler, ayırıcı tanılar, orijinal görüntüler, tanınız nedir? ler, tıbbi kitap de-
ğerlendirmeleri, soru-cevaplar ve tıp gündemini belirleyen güncel konuları yayımlayan,
ulusal ve uluslararası tüm tıbbi kurum ve personele ulaşmayı hedefleyen bilimsel bir der-
gidir.

Dergiler; yayımladıkları makalelerde, konu ile ilgili en yüksek etik ve bilimsel standartlarda
olması ve ticari kaygılarda olmaması şartını gözetmektedir.

Editörler ve yayınevi, reklam amacı ile verilen ticari ürünlerin özellikleri ve açıklamaları ko-
nusunda hiçbir garanti vermemekte ve sorumluluk kabul etmemektedir.

Yayımlanmak için gönderilen makalelerin daha önce başka bir yerde yayımlanmamış veya
yayımlanmak üzere gönderilmemiş olması gerekir. Eğer makalede daha önce yayımlan-
mış; alıntı yazı, tablo, resim vs. mevcut ise makale yazarı, yayın hakkı sahibi ve yazarla-
rından yazılı izin almak ve bunu makalede belirtmek zorundadır. Bilimsel toplantılarda
sunulan özetler, makalede belirtilmesi koşulu ile kabul edilir.

Dergiye gönderilen makale biçimsel esaslara uygun ise, editör ve en az yurt içi-yurt dışı
iki danışmanın incelemesinden geçip, gerek görüldüğü takdirde, istenen değişiklikler ya-
zarlarca yapıldıktan sonra yayımlanır.

Makale işleme alındıktan sonra, yayın hakları devir formunda belirtilmiş olan yazar isim-
leri ve sıralaması esas alınır. Bu aşamadan sonra;

� Makaleye hiçbir aşamada, yayın hakları devir formunda imzası bulunan yazarlar dı-
şında yazar ismi eklenemez ve yazar sırası değiştirilemez.

YAYIN KURALLARI
BİLİMSEL SORUMLULUK

Tüm yazarların gönderilen makalede akademik-bilimsel olarak doğrudan katkısı olmalıdır.
Yazar olarak belirlenen isim aşağıdaki özelliklerin tamamına sahip olmalıdır:

- Makaledeki çalışmayı planlamalı veya yapmalı,

- Makaleyi yazmalı veya revize etmeli,

- Son halini kabul etmelidir.

� Makalelerin bilimsel kurallara uygunluğu yazarların sorumluluğundadır.

ETİK SORUMLULUK

� Dergi, “İnsan” öğesinin içinde bulunduğu tüm çalışmalarda Helsinki Deklerasyonu Pren-
sipleri’ne uygunluk (http://www.wma.net/en/30publications/10policies/b3/ index.html) il-
kesini kabul eder. Bu tip çalışmaların varlığında yazarlar, makalenin GEREÇ VE
YÖNTEMLER bölümünde bu prensiplere uygun olarak çalışmayı yaptıklarını, kurumla-
rının etik kurullarından ve çalışmaya katılmış insanlardan “Bilgilendirilmiş olur” (informed
consent) aldıklarını belirtmek zorundadır.

� Çalışmada “Hayvan” öğesi kullanılmış ise yazarlar, makalenin GEREÇ VE YÖNTEM-
LER bölümünde Guide for the Care and Use of Laboratory Animals (www.nap.
edu/catalog/5140.html) prensipleri doğrultusunda çalışmalarında hayvan haklarını ko-
ruduklarını ve kurumlarının etik kurullarından onay aldıklarını belirtmek zorundadır.

� Olgu sunumlarında hastanın kimliğinin ortaya çıkmasına bakılmaksızın hastalardan
“Bilgilendirilmiş olur” (informed consent) alınmalıdır.

� Eğer makalede direkt-indirekt ticari bağlantı veya çalışma için maddi destek veren
kurum mevcut ise yazarlar; kullanılan ticari ürün, ilaç, firma... ile ticari hiçbir ilişkisinin
olmadığını ve varsa nasıl bir ilişkisinin olduğunu (konsültan, diğer anlaşmalar), edi-
töre sunum sayfasında bildirmek zorundadır.

� Makalede “Etik Kurul Onayı” alınması gerekli ise; alınan belge online olarak,
www.turkiyeklinikleri.com adresinde yer alan “Makale Gönderim” linkindeki bölüm-
den, makale ile birlikte gönderilmelidir.

� Makalelerin etik kurallara uygunluğu yazarların sorumluluğundadır.
� Makalenin değerlendirilmesi aşamasında, yayın kurulunun gerek görmesi halinde,

makale ile ilgili araştırma verilerinin ve/veya etik kurul onayı belgesinin sunulması ya-
zarlardan talep edilebilir.

BİYOİSTATİSTİKSEL DEĞERLENDİRME
Tüm retrospektif, prospektif ve deneysel araştırma makaleleri biyoistatistiksel olarak de-
ğerlendirilmeli ve uygun plan, analiz ve raporlama ile belirtilmelidir.
Makalelerde p değerleri açık olarak verilmelidir (p= 0.025; p= 0.524 gibi).
Araştırma makaleleri dergiye gönderilmeden önce, biyoistatistik uzmanı tarafından değer-
lendirilmeli ve uzmanın ismi yazarlar arasında yer almalıdır.
Biyomedikal dergilere gönderilen yazıların biyoistatistiki uygunluğunun kontrolü için ek bilgi
www.icmje.org adresinden temin edilebilir.
� Makalelerin biyoistatistiksel kurallara uygunluğu yazarların sorumluluğundadır.

YAZIM DİLİ YÖNÜNDEN DEĞERLENDİRME

Derginin yayın dili Türkçe ve İngilizce’dir.
Türkçe makalelerde Türk Dil Kurumu’nun Türkçe sözlüğü veya www.tdk.gov.tr adresi esas
alınmalıdır.
İngilizce makaleler ve İngilizce özetler, dergiye gönderilmeden önce dil uzmanı tarafından
değerlendirilmeli ve uzman onayı editöre sunum sayfasında özellikle belirtilmelidir. Maka-
leyi, İngilizce yönünden değerlendiren, yazarlardan biri değil ise bu kişinin ismi makalenin
sonunda bulunan TEŞEKKÜR (Acknowledgement) bölümünde belirtilmelidir.
Ayrıca gönderilmiş olan makalelerdeki yazım ve dilbilgisi hataları, makalenin içeriğine do-
kunmadan, redaksiyon komitemiz tarafından düzeltilmektedir.
� Makalelerin yazım ve dil bilgisi kurallarına uygunluğu yazarların sorumluluğundadır.

YAYIN HAKKI

1976 Copyright Act’e göre, yayımlanmak üzere kabul edilen yazıların her türlü yayın hakkı
dergiyi yayımlayan kuruma aittir. Yazılardaki düşünce ve öneriler tümüyle yazarların so-
rumluluğundadır. Makale yazarlarına, yazıları karşılığında herhangi bir ücret ödenmez.

Yazarlar, http://turkishclinics.com/Log/phj internet adresinden ulaşacakları “Yayın Hakları Devir
Formu”nu doldurup, online olarak, www.turkpedkar.org.tr adresinde yer alan “Online Ma-
kale” linkindeki bölümden, makale ile birlikte göndermelidirler.

YAZI ÇEŞİTLERİ

Dergiye yayımlanmak üzere gönderilecek yazı çeşitleri şu şekildedir;
Orijinal Araştırma: Kliniklerde yapılan prospektif-retrospektif ve her türlü deneysel çalış-
malar yayımlanabilmektedir.
Yapısı:
- Özet (Ortalama 200-250 kelime; amaç, gereç ve yöntemler, bulgular ve sonuç bölüm-

lerinden oluşan, Türkçe ve İngilizce)
- Giriş
- Gereç ve Yöntemler
- Bulgular
- Tartışma
- Sonuç
- Teşekkür
- Kaynaklar
Derleme: Doğrudan veya davet edilen yazarlar tarafından hazırlanır. Tıbbi özellik göste-
ren her türlü konu için son tıp literatürünü de içine alacak şekilde hazırlanabilir. Yazarın o
konu ile ilgili basılmış yayınlarının olması özellikle tercih nedenidir.
Yapısı:
- Özet (Ortalama 200-250 kelime, bölümsüz, Türkçe ve İngilizce)
- Konu ile ilgili başlıklar
- Kaynaklar

YAZARLARA



1 Scientific Style and Format: The CBE Manuel for Authors, Editors, and Publishers, 6th ed. New
York: Cambridge University Press, 1994.

Olgu Sunumu: Nadir görülen, tanı ve tedavide farklılık gösteren makalelerdir. Yeterli sa-
yıda fotoğraflarla ve şemalarla desteklenmiş olmalıdır.
Yapısı:
- Özet (ortalama 100-150 kelime; bölümsüz; Türkçe ve İngilizce)
- Giriş
- Olgu Sunumu
- Tartışma
- Kaynaklar

Editöryel Yorum/Tartışma: Yayımlanan orijinal araştırma makalelerinın, araştırmanın ya-
zarları dışındaki, o konunun uzmanı tarafından değerlendirilmesidir. İlgili makalenin so-
nunda yayımlanır.

Editöre Mektup: Son bir yıl içinde dergide yayımlanan makaleler ile ilgili okuyucuların de-
ğişik görüş, tecrübe ve sorularını içeren en fazla 500 kelimelik yazılardır.

Yapısı:

- Başlık ve özet bölümleri yoktur.

- Kaynak sayısı 5 ile sınırlıdır.

- Hangi makaleye (sayı, tarih verilerek) ithaf olunduğu belirtilmeli ve sonunda yazarın
ismi, kurumu, adresi bulunmalıdır. Mektuba cevap, editör veya makalenin yazar(lar)ı
tarafından, yine dergide yayımlanarak verilir.

Bilimsel Mektup: Genel tıbbi konularda okuyucuyu bilgilendiren, basılmış bilimsel maka-
lelere de atıfta bulunarak o konuyu tartışan makalelerdir.

Yapısı:

- Özet (ortalama 100-150 kelime; bölümsüz, Türkçe ve İngilizce)

- Konu ile ilgili başlıklar

- Kaynaklar

Cerrahi Teknik: Ameliyat tekniklerinin ayrıntılı işlendiği makalelerdir.

Yapısı:

- Özet (ortalama 100-150 kelime; bölümsüz, Türkçe ve İngilizce)

- Cerrahi teknik

- Kaynaklar

Ayırıcı Tanı: Güncel değeri olan olgu sunumlarıdır. Benzer hastalıklarla ilgili yorumu içer-
mektedir.

Yapısı:

- Özet (ortalama 100-150 kelime; bölümsüz, Türkçe ve İngilizce)

- Konu ile ilgili başlıklar

- Kaynaklar (3-5 arası)

Orijinal Görüntüler: Literatürde nadir gözlenen açıklamalı tıbbi resim ve fotoğraflardır.

Yapısı:

- 300 kelimelik metin, orjinal resimler, kaynaklar

Tanınız Nedir?: Nadir görülen, tanı ve tedavide farklılık gösteren hastalıklar hakkında,
soru-cevap şeklinde hazırlanmış makalelerdir.

Yapısı:

- Konu ile ilgili başlıklar

- Kaynaklar (3-5 arası)

Tıbbi Kitap Değerlendirmeleri: Güncel değeri olan ulusal veya uluslararası kabul görmüş
kitapların değerlendirmeleridir.

Soru Cevaplar: Tıbbi konularda bilimsel eğitici-öğreticiliği olan soru ve cevaplar.

YAZIM KURALLARI
Dergiye yayımlanması için gönderilen makalelerde aşağıdaki biçimsel esaslara uyulmalıdır:

- Makale, PC uyumlu bilgisayarlarda Microsoft Word programı ile yazılmalıdır.

KISALTMALAR: Kelimenin ilk geçtiği yerde parantez içinde verilir ve tüm metin boyunca
o kısaltma kullanılır. Uluslararası kullanılan kısaltmalar için “Bilimsel Yazım Kuralları”1 kay-
nağına başvurulabilir.

ŞEKİL, RESİM, TABLO VE GRAFİKLER:
-Şekil, resim, tablo ve grafiklerin metin içinde geçtiği yerler ilgili cümlenin sonunda belirtilme-
lidir. Şekil, resim, tablo ve grafiklerin açıklamaları makale sonuna eklenmelidir.

-Şekil, resim/fotoğraflar ayrı birer .jpg veya .gif dosyası olarak (pixel boyutu yaklaşık
500x400, 8 cm eninde ve 300 çözünürlükte taranarak), sisteme eklenmelidir.

- Kullanılan kısaltmalar şekil, resim, tablo ve grafiklerin altındaki açıklamada belirtilmelidir.

- Daha önce basılmış şekil, resim, tablo ve grafik kullanılmış ise yazılı izin alınmalıdır ve
bu izin açıklama olarak şekil, resim, tablo ve grafik açıklamasında belirtilmelidir.

- Resimler/fotoğraflar renkli, ayrıntıları görülecek derecede kontrast ve net olmalıdır.

EDİTÖRE SUNUM SAYFASI: Gönderilen makalenin kategorisi, daha önce başka bir der-
giye gönderilmemiş olduğu, varsa çalışmayı maddi olarak destekleyen kişi ve kuruluşlar
ve varsa bu kuruluşların yazarlarla olan ilişkileri belirtilmelidir.

KAPAK SAYFASI: Makalenin başlığı (Türkçe ve İngilizce), tüm yazarların ad-soyadları,
akademik ünvanları, kurumları, iş telefonu-GSM, e-posta ve yazışma adresleri belirtilme-
lidir. Makale daha önce tebliğ olarak sunulmuş ise tebliğ yeri ve tarihi belirtilmelidir.

ÖZETLER: YAZI ÇEŞİTLERİ bölümünde belirtilen şekilde hazırlanarak, makale metni içe-
risine yerleştirilmelidir.

ANAHTAR KELİMELER:
- En az 2 adet, Türkçe ve İngilizce yazılmalıdır.

- Kelimeler birbirlerinden noktalı virgül (;) ile ayrılmalıdır.

- İngilizce anahtar kelimeler “Medical Subject Headings (MESH)”e uygun olarak verilme-
lidir (Bkz: www.nlm.nih.gov/mesh/MBrowser.html).

- Türkçe anahtar kelimeler Türkiye Bilim Terimleri (TBT)’ne uygun olarak verilmelidir (Bkz:
www.bilimterimleri.com).

TEŞEKKÜR: Eğer çıkar çatışması, finansal destek, bağış ve diğer bütün editöryal (ista-
tistiksel analiz, İngilizce/Türkçe değerlendirme) ve/veya teknik yardım varsa, metnin so-
nunda sunulmalıdır.

KAYNAKLAR: İngilizce yazılmalıdır. Orijinal basımı Türkçe olan kaynakların başlığı [ ]
içinde ve İngilizce olarak yazılmalıdır. Kaynaklar makalede geliş sırasına göre yazılmalı ve
metinde cümle sonunda noktalama işaretlerinden hemen sonra “Üst Simge” olarak belir-
tilmelidir. Makalede bulunan yazar sayısı 6 veya daha az ise tüm yazarlar belirtilmeli, 7 veya
daha fazla ise ilk 6 isim yazılıp “et al.” eklenmelidir. Kaynak yazımı için kullanılan format
Index Medicus’ta belirtilen şekilde olmalıdır (Bkz: www.icmje.org). Kongre bildirileri, ki-
şisel deneyimler, basılmamış yayınlar, tezler ve internet adresleri kaynak olarak gös-
terilemez.
Kaynakların yazımı için örnekler (Noktalama işaretlerine lütfen dikkat ediniz):
Makale için; Yazar(lar)ın soyad(lar)ı ve isim(ler)inin başharf(ler)i, makale ismi, dergi ismi,
yıl, cilt, sayı, sayfa no’su belirtilmelidir. Örnek:

Arıcı C, Oğuz V. [Surgical Treatment Options According to Inferior Oblique Hyper-
function in Superior Oblique Palsy]. Turkiye Klinikleri J Med Sci 2011;31(5):1160-6.

Kitap için; Yazar(lar)ın soyad(lar)ı ve isim(ler)inin başharf(ler)i, bölüm başlığı, editö-
rün(lerin) ismi, kitap ismi, kaçıncı baskı olduğu, şehir, yayınevi, yıl ve sayfalar belirtilmeli-
dir. Örnek:

Yabancı dilde yayımlanan kitaplar için;
Underwood LE, Van Wyk JJ. Normal and aberrant growth. In: Wilson JD, Foster DW,
eds. Wiliams’ Textbook of Endocrinology. 1st ed. Philadelphia: WB Saunders; 1992.
p.1079-138.

Türkçe kitaplar için;
Tür A. [Emergency airway management and endotracheal intubation]. Şahinoğlu AH,
editör. Yoğun Bakım Sorunları ve Tedavileri. 2. Baskı. Ankara: Türkiye Klinikleri; 2003.
p.9-16.

Yazar ve editörün aynı olduğu kitaplar için; Yazar(lar)ın/editörün soyad(lar)ı ve
isim(ler)inin başharf(ler)i, bölüm başlığı, kitap ismi, kaçıncı baskı olduğu, şehir, yayınevi,
yıl ve sayfalar belirtilmelidir. Örnek:

Yabancı dilde yayımlanan kitaplar için;
Solcia E, Capella C, Kloppel G. Tumors of the exocrine pancreas. Tumors of the Pan-
creas. 2nd ed. Washington: Armed Forces Institute of Pathology; 1997. p.145-210.

Türkçe kitaplar için;
Eken A. [Cosmeceutical ingredients: drugs to cosmetics products]. Kozmesötik Etken
Maddeler. 1. Baskı. Ankara: Türkiye Klinikleri; 2006. p.1-7.

Sadece on-line yayınlar için;
DOI tek kabul edilebilir on-line referanstır.

İletişim:
Adres : Türk Pediatrik Kardiyoloji ve Kalp Cerrahisi Derneği

Hoşdere Caddesi No: 180/4 Çankaya, Ankara/Türkiye
Tel : (0312) 212 02 00
Faks : (0312) 212 02 00
e-posta : turkpedkar@gmail.com
web : www.turkpedkar.org.tr



SUBMITTING AN ARTICLE

In order to submit an article for the Pediatric Heart Journal, you click “Online Article”
link in www.turkpedkar.org.tr address (Only internet submitting will be considered).
You also may follow up all the procedures related with your articles from this web
site.

GENERAL INFORMATION

Pediatric Heart Journal is a scientific journal that aims to reach all national/international me-
dical institutions&personnel and to publish retrospective, prospective or experimental re-
searchs, reviews, case reports, editorial comment/discussions, letters to the editor, medical
education, scientific letters, surgical techniques, distinctive diagnosis, original images,
"what is your diagnosis?", medical book reviews, questions-answers and recent issues
that determine medical agenda.

The Journals commits to rigorous peer review, and stipulates freedom from commercial in-
fluence, and promotion of the highest ethical and scientific standards in published articles.

Neither the Editor(s) nor the publisher guarantees, warrants or endorses any product or
service advertised in this publication.

Articles are accepted for publication on the condition that they are original, are not under
consideration by another journal, or have not been previously published. Direct quotations,
tables, or illustrations that have appeared in copyrighted material must be accompanied
by written permission for their use from the copyright owner and authors.

All articles are subject to review by the editors and referees. Acceptance is based on sig-
nificance, and originality of the material submitted. If the article is accepted for publication,
it may be subject to editorial revisions to aid clarity and understanding without changing
the data presented.

The writers' names and placement that are indicated in the copyright transfer form will be
considered after the process of the manuscript is started. After this stage;

� A writer name cannot be added to the manuscript in any time except the writers who
signed the copyright transfer form, and the order of the writers' names cannot be changed.

EDITORIAL POLICIES

SCIENTIFIC RESPONSIBILITY

All authors should have contributed to the article directly either academically or scientifi-
cally. All persons designated as authors should meet all of the following criterias:

- Planned or performed the study,

- Wrote the paper or reviewed the versions,

- Approved the final version.

� It is the authors’ responsibility to prepare a manuscript that meets scientific criterias.

ETHICAL RESPONSIBILITY

� The Journal adheres to the principles set forth in the Helsinki Declaration
(http://www.wma.net/en/30publications/10policies/b3/ index.html) and holds that all re-
ported research involving “Human beings” conducted in accordance with such prin-
ciples. Reports describing data obtained from research conducted in human
participants must contain a statement in the MATERIAL AND METHODS section in-
dicating approval by the institutional ethical review board and affirmation that IN-
FORMED CONSENT was obtained from each participant.

� All papers reporting experiments using animals must include a statement in the MA-
TERIAL AND METHODS section giving assurance that all animals have received hu-
mane care in compliance with the Guide for the Care and Use of Laboratory Animals
(www.nap.edu/catalog/5140.html) and indicating approval by the institutional ethical
review board.

� Case reports should be accompanied by INFORMED CONSENT whether the iden-
tity of the patient is disclosed or not.

� If the proposed publication concerns any commercial product, the author must in-
clude in the cover letter a statement indicating that the author(s) has (have) no fi-
nancial or other interest in the product or explaining the nature of any relation
(including consultancies) between the author(s) and the manufacturer or distributor of
the product.

� If “Ethics Commitee Approval” must be obtained for an article, document obtained
from ethics commitee should be sent to “Online Article Processing” link on
www.turkiyeklinikleri.com

� It is the authors’ responsibility to prepare a manuscript that meets ethical criteria.
� During the evaluation of the manuscript, the research data and/or ethics committee ap-

proval form can be requested from the authors if it’s required by the editorial board.

STATISTICAL EVALUATION

All retrospective, prospective and experimental research articles must be evaluated in terms
of biostatics and it must be stated together with appropriate plan, analysis and report.

p values must be given clearly in the manuscripts (e.g. p= 0.025; p= 0.524).

Research articles must be evaluated by a biostatistician prior to submission and the name
of the biostatistician should be placed among the authors’ names.

Additional information in order to control the biostatistical convenience of the papers that
are submitted to biomedical journals can be obtained from the web page www.icmje.org.

� It is the authors’ responsibility to prepare a manuscript that meets biostatistical rules.

LANGUAGE

The official languages of the Journals are Turkish and English.

Manuscripts and abstracts in English must be checked for language by an expert and this
should be mentioned particularly in the cover letter. The expert responsible for English Lan-
guage editing should be listed in the ACKNOWLEDGEMENTS if he/she is not in the author
list.

All spelling and grammar mistakes in the submitted articles, are corrected by our redac-
tion commitee without changing the data presented.

� It is the authors’ responsibility to prepare a manuscript that meets spelling and grammar
rules.

COPYRIGHT STATEMENT

In accordance with the Copyright Act of 1976, the publisher owns the copyright of all pub-
lished articles. Statements and opinions expressed in the published material herein are
those of the author(s). Manuscript writers are not paid by any means for their manuscripts.

All manuscripts submitted must be accompanied by the “Copyright Transfer and Author Dec-
laration Statement form” that is available in http://turkishclinics.com/Log/phj.

CATEGORIES OF ARTICLES

The Journal publishes the following types of articles:
Original Research Articles: Original prospective or retrospective studies of basic or clin-
ical investigations in areas relevant to medicine.
Content:
- Abstract (200-250 words; the structured abstract contain the following sections:

objective, material and methods, results, conclusion; English)
- Introduction
- Material and Methods
- Results
- Discussion
- Conclusion
- Acknowledgements
- References
Review Articles: The authors may be invited to write or may submit a review article. Re-
views including the latest medical literature may be prepared on all medical topics. Authors
who have published materials on the topic are preferred.

INFORMATION FOR AUTHORS



Content:
- Abstract (200-250 words; without structural divisions; English)
- Titles on related topics
- References
Case Reports: Brief descriptions of a previously undocumented disease process, a unique
unreported manifestation or treatment of a known disease process, or unique unreported
complications of treatment regimens. They should include an adequate number of photos
and figures.
Content:
- Abstract (average 100-150 words; without structural divisions; English)
- Introduction
- Case report
- Discussion
- References
Editorial Commentary/Discussion: Evaluation of the original research article is done by the
specialists of the field (except the authors of the research article) and it is published at the
end of the related article.
Letters to the Editor: These are the letters that include different views, experiments and
questions of the readers about the manuscripts that were published in this journal in the
recent year and should be no more that 500 words.
Content:
- There’s no title and abstract.
- The number of references should not exceed 5.
- Submitted letters should include a note indicating the attribution to an article

(with the number and date) and the name, affiliation and address of the author(s) at
the end.

- The answer to the letter is given by the editor or the author(s) of the manuscript and is
published in the journal.

Scientific Letter: Presentations of the current cardiovascular topics with comments on
published articles in related fields.
Content:
- Abstract (100-150 words; without structural division; English)
- Titles on related topics
- References
Surgical Technique: These are articles in which surgical techniques are explained.
Content:
- Abstracts (100-150 words; without structural division; English)
- Surgical techniques
- References
Differential Diagnosis: These are case reports which have topical importance. They in-
clude commentaries related with similar diseases.
Content:
- Abstract (100-150 words; without structural divisions; English)
- Titles related with subject
- References
Original Images: Self-explanotory figures or pictures on rare issues in literature.
Content:
- Text with 300 words, original images, references
What is Your Diagnosis?: These articles are related with diseases that are seen rarely and
show differences in diagnosis and treatment, and they are prepared as questions-answers.
Content:
- Titles related with subject
- References (between 3 and 5)
Medical Book Reviews: Reviews and comments on current national and international
medical books.
Questions and Answers: Scientific educational questions and answers on medical topics.
MANUSCRIPT PREPARATION

Authors are encouraged to follow the following principles before submitting their material.

-The article should be written in IBM compatible computers with Microsoft Word.

ABBREVATIONS: Abbrevations that are used should be defined in parenthesis where
the full word is first mentioned. For commonly accepted abbreviations and usage, please
refer to Scientific Style and Format.1

FIGURES, PICTURES, TABLE S AND GRAPHICS:

-All figures, pictures, tables and graphics should be cited at the end of the relevant sen-
tence. Explanations about figures, pictures, tables and graphics must be placed at the end
of the article.

-Figures, pictures/photographs must be added to the system as separate .jpg or .gif files
(approximately 500x400 pixels, 8 cm in width and scanned at 300 resolution).

- All abbrevations used, must be listed in explanation which will be placed at the bottom
of each figure, picture, table and graphic.

- For figures, pictures, tables and graphics to be reproduced relevant permissions need to
be provided. This permission must be mentioned in the explanation.

- Pictures/photographs must be in color, clear and with appropriate contrast to separate de-
tails.

COVER LETTER: Cover letter should include statements about manuscript category des-
ignation, single-journal submission affirmation, conflict of interest statement, sources of
outside funding, equipments (if so), approval for language for articles in English and ap-
proval for statistical analysis for original research articles.

TITLE PAGE: A concise, informative title (English), should be provided. All authors should
be listed with academic degrees, affiliations, addresses, office and mobile telephone and
fax numbers, and e-mail and postal addresses. If the study was presented in a congress,
the author(s) should identify the date/place of the congress of the study presented.

ABSTRACT: The abstracts should be prepared in accordance with the instructions in the
“Categories of Articles” and placed in the article file.

KEY WORDS:
-They should be minimally two, and should written English.

-The words should be separated by semicolon (;), from each other.

- Key words should be appropriate to “Medical Subject Headings (MESH)”
(Look: www.nlm.nih.gov/mesh/MBrowser.html).

ACKNOWLEDGEMENTS: Conflict of interest, financial support, grants, and all other edi-
torial (statistical analysis, language editing) and/or technical asistance if present, must be
presented at the end of the text.

REFERENCES: References in the text should be numbered as superscript numbers and
listed serially according to the order of mentioning on a separate page, double-spaced, at
the end of the paper in numerical order. All authors should be listed if six or fewer, other-
wise list the first six and add the et al. Journal abbreviations should conform to the style
used in the Cumulated Index Medicus (please look at: www.icmje.org). Declarations, per-
sonal experiments, unpublished papers, thesis can not be given as reference.

Examples for writing references (please give attention to punctuation):
Format for journal articles; initials of author’s names and surnames, titles of article, jour-
nal name, date, volume, number, and inclusive pages, must be indicated. Example:

Stephane A. Management of Congenital Cholesteatoma with Otoendoscopic Surgery:
Case Report. Turkiye Klinikleri J Med Sci 2010;30(2):803-7.

Format for books; initials of author’s names and surnames, chapter title, editor’s name,
book title, edition, city, publisher, date and pages. Example:

Underwood LE, Van Wyk JJ. Normal and aberrant growth. In: Wilson JD, Foster DW,
eds. Wiliams’ Textbook of Endocrinology. 1st ed. Philadelphia: WB Saunders; 1992.
p.1079-138.

Format for books of which the editor and author are the same person; initials of aut-
hor(s)’ editor(s)’ names and surnames chapter title, book title, edition, city, publisher, date
and pages. Example:

Solcia E, Capella C, Kloppel G. Tumors of the exocrine pancreas. Tumors of the Pan-
creas. 2nd ed. Washington: Armed Forces Institute of Pathology; 1997. p.145-210.

Format for on-line-only publications; DOI is the only acceptable on-line reference.

Communication:
Address : Turkish Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery Society

Hoşdere Caddesi No: 180/4 Çankaya, Ankara/Turkey
Phone : +90 0312 212 02 00
Fax : +90 0312 212 02 00
E-mail : turkpedkar@gmail.com
Web : www.turkpedkar.org.tr

1 Scientific Style and Format: The CBE Manuel for Authors, Editors, and Publishers, 6th ed. New
York: Cambridge University Press, 1994.
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