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OZET

Bikiispid aort kapag, erigkinde aort darliginin sik nedeni
olan, toplumda %1-2 oraninda goriilen, bazen hi¢bir bulgu ver-
meyen bir konjenital kalp kapak anomalisidir. Erkeklerde ii¢-
dort kat daha siklikla goriilmektedir. Aort kapak prolapsusu,
aort stenozu, aort regurjitasyonu ile birliktelik gosterebilir.

Bu sunuda; efor (spor) sonrast bag donmesi sikayeti ile hasta-
neye kaldirilan ve ayn: giin 6len, 14 yaginda erkek olgu sunul-
mugtur. Otopside; dis muayenede travmatik bulgu tespit edil-
memistir. I¢ muayenede; akciger agirliklar artmis, kesitleri
ddemli, kalp 380 g agirlikta, sag ventrikiil duvar kalinlig 0,4
cm, sol ventrikiil duvar kalinlig1 2 cm 8l¢iilmiigtiir. Aort kapa-
giun toplam uzunlugu 3,8 cm &lgiilmiis, fibrotik kalinlasma
gosteren iki kapakeik goriilmiistiir. Histopatolojik incelemede;
myokartta hipertrofi, aort kapaginda bag dokusu arugt ile fib-
rotik kalinlagma, kalsifikasyon, aort duvarinda ara madde aru-
st, media tabakasinda miksoid dejenerasyon tespit edilmistir.
Tim bulgular esliginde 6liim nedeni bikiispit aort kapag: zemi-
ninde gelisen aort darligina bagl kalp yetmezligi olarak deger-
lendirilmistir.

Olgunun klinik ve otopsi bulgular: tartigilarak, ani 6liim ol-
gularinda kardiyak anomalilerin rolii ve otopsinin dnemi vur-
gulamgtur.

Anahtar kelimeler: Bikiispid aort kapag1, otopsi, aort steno-

zu, ani 6liim.

SUMMARY

A bicuspid aortic valve is a common congenital cardiac val-

vular abnormality that is detected in 1 to 2% of the populati-

on. Men are affected three or four times more frequently than
women. The bicuspid aortic valve is associated with aortic val-
ve prolapsus, aortic stenosis and regurgitation.

14 years old male is presented in this study. He was admitted
to hospital with dizziness after physical activity, and died at the
hospital on the same day. Autopsy revealed no traumatic signs
in external examination. Heart was 380 gr, the thickness of
right ventricule was 0,4 cm, the thickness of left ventricle was
2 cm. Aortic valve consisted of two leaflets displaying fibrotic
thickness, total length of the leaflets were 3,8 cm. Histopatho-
logic examination disclosed myocardial hypertrophy, fibrotic
and calcified aortic valve.

The aim of this study is to emphasize the importance of au-
topsy for sudden deaths and discuss the role of cardiac abnor-
malities in such cases.

Key words: Bicuspid aortic valve, autopsy, aortic stenosis,

sudden death.

GIRIS

Diinya Saglik Orgiiti’niin tanimina gére, semptomla-
rin ortaya ctkigindan itibaren 24 saat igcinde meydana ge-
len dlumler “ani 6lim” olarak kabul edilmektedir. Ani
oliim nedenleri i¢inde kardiyovaskiiler sistem hastalikla-
r1 biiyiik bir grubu olusturmaktadir (1,2).

Kapak hastaliklar: i¢inde aort stenozu, mitral kapak
hastaliklarindan sonra ikinci sirayr almaktadir (3). Aort

stenozunun etiyolojisinde konjenital malformasyonlar,
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romatik inflamasyon, konjenital bikuspid kapak anoma-
lisine sekonder gelisen kalsifikasyon ve primer dejenera-
tif kalsifikasyonlar rol oynamaktadir (2-4).

Bikiispid aort kapag: sik goriilen, bazen higbir bulgu
vermeyen bir konjenital kalp kapak anomalisidir. Top-
lumda %1-2 oraninda ve erkeklerde ii¢-dért kat fazla sik-
likta goriilmektedir (3). Konjenital bikiispit aort kapagy;
darliga, yetmezlige, enfeksiyona neden olabilir. Aortik
kapak prolapsusu, aortik stenoz, aortik regurjitasyon ile
birliktelik gosterebilir (5,6). Olgularin %70’inde berabe-
rinde aort darlig1 bulunmaktadir, eriskinde aort darlig:-
nin en sik nedenidir. Hastalar genellikle 2-3. dekadlarda
asemptomatiktir. Kapak anomalisi, oskiiltasyonla sisto-
lik klik ve ekokardiografi ile bulgu verir. Stenoz ile bir-
liktelik gostermezse ani 6liime neden olmazlar (3).

Bu ¢aligmada, ani 6liim olgularinda otopsinin 6nemini
vurgulamak, kardiyak anomalilerin roliinii ve 6zellikle go-
cukluk ¢aginda ani 6liim nedenlerini tartigmak amaciyla;
efor sonras Slen ve otopside kalsifiye, stenotik bikiispid

aort kapagi saptanan 14 yaginda erkek olgu sunulmustur.

OLGU
Arkadaglar: ile birlikte futbol oynadiktan sonra bas

donmesi, solunum giigliigii sikayeti ile hastaneye kaldiri-
lan ve ayni giin 6len 14 yasindaki erkek olguda, 6ykiisii
ve klinik bulgular ile ani 6liim nedeni anlagilamamistir.
Adli olgu kapsaminda otopsi karart verilen olgunun dig
muayenesinde travmatik bir lezyon saptanmamustir. I¢
muayenede; her iki akciger agirligi artmus, kesitlerinde
kanli kopiiklii sivi akigt goriilmiistiir. Kalp 380 gr agirlik-
ta, sag ventrikiil duvar kalinlig1 0,4 cm, sol ventrikiil du-
var kalinlig1 2 cm, mitral kapak uzunlugu 10 cm, trikdis-
pit kapak uzunlugu 13 cm, pulmoner kapak uzunlugu 7
cm Olgiilmiistiir. Aort kapagin toplam uzunlugu 3,8 cm
olup, fibrotik kalinlasma gosteren iki kapake¢ik goriil-
miistiir (Resim 1). Kalp biitiin olarak formaldehit i¢inde
fikse edilmis, fiksasyondan sonra yeniden degerlendiril-
mistir (Resim 2). Tki kapakciktan birinin uzunlugu 2 cm
ve ortasinda rafe mevcut olup (Resim 3), diger kapakgik
ise 1,8 cm uzunlukta dlciilmiistiir. Rafe iceren ve biraz
daha uzun olan kapakg¢ikda 2 koroner ostiumu mevcut-
tur ve diger kapakgikda ostium goriilmemigtir. Kapak-
¢iklarda seffaflik kaybi, kivamda sertlesme ve rafede be-
lirgin kalsifikasyon saptanmistir. Koroner arter liimenle-

r1 agik bulunmustur.
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Resim 1. Aortta fibrotik kalinlasma gosteren iki kapakcik
(taze doku)

Resim 2. Aortta fibrotik kalinlasma gosteren iki kapakgik
(formaldebitte fikse doku)

Resim 3. Kapakgik ortasinda rafe (formaldebitte fikse dokn)



Kalbin mikroskobik incelemesinde; koroner arterler-
de hafif ateromatdz degisiklikler, kas liflerinde hipertro-
fi, aort kapaginda bag dokusu artis1 ile fibrotik kalinlas-
ma ve kalsifikasyon, aort duvarinda ara madde artig,
media tabakasinda miksoid dejenerasyon tespit edilmis-
tir. Tiim bulgular esliginde 6liim nedeni bikiispit aort
kapagi zemininde gelisen aort darligina bagli kalp yet-

mezligi olarak degerlendirilmistir.

TARTISMA

Cocukluk yas grubunda ani 6liime neden olan kardi-
ovaskiiler patolojiler i¢cinde aort kapak hastalig: sik gori-
len bir durum degildir. Bu yas grubunda, en sik ani 6lim
nedeni olan kardiovaskiiler patolojiler arasinda, koroner
arter anomalileri ilk siradadir (2). Bikiispid aort kapag:
sik goriilen, bazen higbir bulgu vermeyen bir konjenital
kalp kapak anomalisidir. Erkeklerde daha sik gorilmek-
tedir (3,5). Martin ve ark. ekokardiyografide bikiispid
aort kapagi tanist alan 118 olgunun %67’sinin erkek,
%33’tiniin kadin oldugunu ve ortalama yagin 44 + 15 ol-
dugunu bildirmislerdir (4). Roberts, konjenital bikiispit
aort kapagi olan 85 olguda yapugi ¢alismada; olgularin
%?72’sinin erkek, %28’inin kadin oldugunu ve ortalama
yasin 49 oldugunu saptamustir (5). Aort stenozu ile bir-
likteligi ve stenozun siddetine bagli olarak ani 6liim ile
sonuglanabilmektedir (3). Olgumuzda erken yas grubun-
da ani 6liime neden olmast ileri derecede gelismis aort
stenozuna ve buna bagli gelisen kalp yetmezligine bag-
lanmustir. Oncesinde efor Gykiisiiniin olmas: da tetikle-
yici bir faktor olarak diigiintilmistiir.

Ani oliimlerde tiim yas gruplarinda 6liim nedeni ve
mekanizmasinin saptanmasinda otopsinin énemi biiytik-
tiir. Otopsi; hastaliklarin sikligt hakkinda en dogru veri-
leri sunmasi, beklenmedik yas gruplarinda kalp ¢liimle-
rinin ortaya konmasi agisindan, epidemiyolojik veriler
ve egitim agisindan da biiyiik yararlar saglamaktadir. Ol-
guda saptandig: gibi bu yas grubunda ani kalp ¢liimlerin-
de neden olarak siklikla ileti bozukluklar: beklenirken,
bu yas grubunda 6liim nedeni olarak ender goriilen ka-
pak hastalig: tespit edilmistir.

Bikiispid aort kapaginda; aortda iki kapakeik goriiliir,
bunlar birbirine esit uzunlukta olabilecegi gibi daha sik
olarak bir kapakeik digerine gore daha uzun olur. %80

olguda daha uzun olan kapakgikta, orijinal kommisiiriin
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konjenital fiizyonunun gostergesi olan rafe izlenir
(3,7,8). Literatiir ile uyumlu olarak olgumuzda iki ka-
pakgiktan biri daha uzun olup, uzun kapakeik ortasinda
rafe goriilmiistiir (Resim 3 ).

Konjenital bikispit aort kapagy; darliga, yetmezlige,
enfeksiyona neden olabilir. Aortik kapak prolapsusu,
aortik stenoz, aortik regurjitasyon, infektif endokardit,
aortta diseksiyon ile birliktelik gosterebilir (2,5,6,8,9).
Olgularin %70’inde beraberinde aort darligt bulunmak-
tadir, bikiispid aort kapak anomalisi eriskinde aort dar-
liginin en sik nedenidir. Hayaun ilk iki-ii¢ dekadinda ge-
nelde asemptomatikdir. Geng erigskinde aort darlig1 go-
riilme siklig1 %6 gibi diisiik bir orandadir (3,9,10). Ka-
pakta kalsifikasyon ve buna bagli stenoz gelisen olgular-
da kalsifikasyonun tipik olarak rafede basladig bildiril-
mektedir (3,7,8). Olguda bikiispit aort kapak anomalisi-
ne aort darlig1 eslik etmektedir ve rafede kalsifikasyon
mevcuttur. Biitiin bu bulgularin, olguda daha erken yas-
larda yetmezlik gelismesine neden oldugu s6ylenebilir.

Bikiispit aort kapag1 izole bir malformasyon olabilece-
gi gibi, aort koarktasyonu, aort hipoplazisi ile birliktelik
gosterebilmektedir (4). Olgu, izole bikiispit aort kapag
olarak degerlendirilmistir (Resim 1,2). Roberts, 85 bi-
kiispid aort kapak anomalili olgunun 61’inde aort steno-
zu, 11’inde paraaortik regurjitasyon; stenoz goriilen 61
olgunun 59’unda kalsifikasyon, 5’inde infektif endokar-
dit, piir regurjitasyon olan 11 olgunun 8’inde infektif en-
dokardit saptamis, 13 olguda ise kapakta normal fonksi-
yon oldugunu bildirmistir (5). Olgudan alinan ¢ok say1-
da ornegin histopatolojik incelemesinde infektif endo-
kardit bulgulari saptanmamustir.

Bikiispit aort kapagi anomalisi olgularinin %45’inde
aortun media tabakasinda agir dejeneratif degisikliklerin
gorildigi bildirilmektedir (3,4,9,10). Olguda da aortun
histopatolojik incelemesinde media tabakasinda miksoid
dejenerasyon saptanmustir.

Geng erigkinlerde goriilen ani 6lim nedenleri arasinda
nadir de olsa aort stenozunun eglik ettigi bikiispid aort
kapak anomalisi saptanabilmektedir. Olgu yas aralig1 ola-
rak ani kardiak 6liim olgular1 i¢inde ender goriilen grup-
tadir. Siklikla ileri yaglarda goriilen ani kardiyak olimle-
rin geng erigkinde de goriilebilecegi konusuna dikkat ce-
kilmis, olgunun otopsi bulgular: ile geng yas ani 6limler-

de otopsinin dnemi vurgulanmak istenmistir.
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