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STENOT‹K B‹KÜSP‹D AORT KAPAK ANOMAL‹S‹: EFOR
SONRASI AN‹ ÖLÜM OLGUSU*

Stenotic bicuspid aortic valve: The case of sudden death following physical activity
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Biküspid aort kapa¤›, eriflkinde aort darl›¤›n›n s›k nedeni
olan, toplumda %1-2 oran›nda görülen, bazen hiçbir bulgu ver-
meyen bir konjenital kalp kapak anomalisidir. Erkeklerde üç-
dört kat daha s›kl›kla görülmektedir. Aort kapak prolapsusu,
aort stenozu, aort regurjitasyonu ile birliktelik gösterebilir. 
Bu sunuda; efor (spor) sonras› bafl dönmesi flikayeti ile hasta-

neye kald›r›lan ve ayn› gün ölen, 14 yafl›nda erkek olgu sunul-
mufltur. Otopside; d›fl muayenede travmatik bulgu tespit edil-
memifltir. ‹ç muayenede; akci¤er a¤›rl›klar› artm›fl, kesitleri
ödemli, kalp 380 g a¤›rl›kta, sa¤ ventrikül duvar kal›nl›¤› 0,4
cm, sol ventrikül duvar kal›nl›¤› 2 cm ölçülmüfltür. Aort kapa-
¤›n›n toplam uzunlu¤u 3,8 cm ölçülmüfl, fibrotik kal›nlaflma
gösteren iki kapakç›k görülmüfltür. Histopatolojik incelemede;
myokartta hipertrofi, aort kapa¤›nda ba¤ dokusu art›fl› ile fib-
rotik kal›nlaflma, kalsifikasyon, aort duvar›nda ara madde art›-
fl›, media tabakas›nda miksoid dejenerasyon tespit edilmifltir.
Tüm bulgular eflli¤inde ölüm nedeni biküspit aort kapa¤› zemi-
ninde geliflen aort darl›¤›na ba¤l› kalp yetmezli¤i olarak de¤er-
lendirilmifltir.
Olgunun klinik ve otopsi bulgular› tart›fl›larak, ani ölüm ol-

gular›nda kardiyak anomalilerin rolü ve otopsinin önemi vur-
gulam›flt›r.
Anahtar kelimeler: Biküspid aort kapa¤›, otopsi, aort steno-

zu, ani ölüm.

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.

G‹R‹fi
Dünya Sa¤l›k Örgütü’nün tan›m›na göre, semptomla-

r›n ortaya ç›k›fl›ndan itibaren 24 saat içinde meydana ge-
len ölümler “ani ölüm” olarak kabul edilmektedir. Ani
ölüm nedenleri içinde kardiyovasküler sistem hastal›kla-
r› büyük bir grubu oluflturmaktad›r (1,2).
Kapak hastal›klar› içinde aort stenozu, mitral kapak

hastal›klar›ndan sonra ikinci s›ray› almaktad›r (3). Aort
stenozunun etiyolojisinde konjenital malformasyonlar,
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romatik inflamasyon, konjenital bikuspid kapak anoma-
lisine sekonder geliflen kalsifikasyon ve primer dejenera-
tif kalsifikasyonlar rol oynamaktad›r (2–4). 
Biküspid aort kapa¤› s›k görülen, bazen hiçbir bulgu

vermeyen bir konjenital kalp kapak anomalisidir. Top-
lumda %1–2 oran›nda ve erkeklerde üç-dört kat fazla s›k-
l›kta görülmektedir (3). Konjenital biküspit aort kapa¤›;
darl›¤a, yetmezli¤e, enfeksiyona neden olabilir. Aortik
kapak prolapsusu, aortik stenoz, aortik regurjitasyon ile
birliktelik gösterebilir (5,6). Olgular›n %70’inde berabe-
rinde aort darl›¤› bulunmaktad›r, eriflkinde aort darl›¤›-
n›n en s›k nedenidir. Hastalar genellikle 2-3. dekadlarda
asemptomatiktir. Kapak anomalisi,  oskültasyonla sisto-
lik klik ve ekokardiografi ile bulgu verir. Stenoz ile bir-
liktelik göstermezse ani ölüme neden olmazlar (3). 
Bu çal›flmada, ani ölüm olgular›nda otopsinin önemini

vurgulamak, kardiyak anomalilerin rolünü ve özellikle ço-
cukluk ça¤›nda ani ölüm nedenlerini tart›flmak amac›yla;
efor sonras› ölen ve otopside kalsifiye, stenotik biküspid
aort kapa¤› saptanan 14 yafl›nda erkek olgu sunulmufltur.

OLGU 
Arkadafllar› ile birlikte futbol oynad›ktan sonra bafl

dönmesi, solunum güçlü¤ü flikayeti ile hastaneye kald›r›-
lan ve ayn› gün ölen 14 yafl›ndaki erkek olguda, öyküsü
ve klinik bulgular ile ani ölüm nedeni anlafl›lamam›flt›r.
Adli olgu kapsam›nda otopsi karar› verilen olgunun d›fl
muayenesinde travmatik bir lezyon saptanmam›flt›r. ‹ç
muayenede; her iki akci¤er a¤›rl›¤› artm›fl, kesitlerinde
kanl› köpüklü s›v› ak›fl› görülmüfltür. Kalp 380 gr a¤›rl›k-
ta, sa¤ ventrikül duvar kal›nl›¤› 0,4 cm, sol ventrikül du-
var kal›nl›¤› 2 cm, mitral kapak uzunlu¤u 10 cm, triküs-
pit kapak uzunlu¤u 13 cm, pulmoner kapak uzunlu¤u 7
cm ölçülmüfltür. Aort kapa¤›n toplam uzunlu¤u 3,8 cm
olup, fibrotik kal›nlaflma gösteren iki kapakç›k görül-
müfltür  (Resim 1). Kalp bütün olarak formaldehit içinde
fikse edilmifl, fiksasyondan sonra yeniden de¤erlendiril-
mifltir (Resim 2). ‹ki kapakç›ktan birinin uzunlu¤u 2 cm
ve ortas›nda rafe mevcut olup (Resim 3), di¤er kapakç›k
ise 1,8 cm uzunlukta ölçülmüfltür. Rafe içeren ve biraz
daha uzun olan kapakç›kda 2 koroner ostiumu mevcut-
tur ve di¤er kapakç›kda ostium görülmemifltir. Kapak-
ç›klarda fleffafl›k kayb›, k›vamda sertleflme ve rafede be-
lirgin kalsifikasyon saptanm›flt›r. Koroner arter lümenle-
ri aç›k bulunmufltur. 

Resim 1. Aortta fibrotik kal›nlaflma gösteren iki kapakç›k
(taze doku)

Resim 3. Kapakç›k ortas›nda rafe (formaldehitte fikse doku)

Resim 2. Aortta fibrotik kal›nlaflma gösteren iki kapakç›k
(formaldehitte fikse doku)
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Kalbin mikroskobik incelemesinde; koroner arterler-
de hafif ateromatöz de¤ifliklikler, kas liflerinde hipertro-
fi, aort kapa¤›nda ba¤ dokusu art›fl› ile fibrotik kal›nlafl-
ma ve kalsifikasyon, aort duvar›nda ara madde art›fl›,
media tabakas›nda miksoid dejenerasyon tespit edilmifl-
tir. Tüm bulgular eflli¤inde ölüm nedeni biküspit aort
kapa¤› zemininde geliflen aort darl›¤›na ba¤l› kalp yet-
mezli¤i olarak de¤erlendirilmifltir.

TARTIfiMA
Çocukluk yafl grubunda ani ölüme neden olan kardi-

ovasküler patolojiler içinde aort kapak hastal›¤› s›k görü-
len bir durum de¤ildir. Bu yafl grubunda, en s›k ani ölüm
nedeni olan kardiovasküler patolojiler aras›nda, koroner
arter anomalileri ilk s›radad›r (2). Biküspid aort kapa¤›
s›k görülen, bazen hiçbir bulgu vermeyen bir konjenital
kalp kapak anomalisidir. Erkeklerde daha s›k görülmek-
tedir (3,5). Martin ve ark. ekokardiyografide biküspid
aort kapa¤› tan›s› alan 118 olgunun %67’sinin erkek,
%33’ünün kad›n oldu¤unu ve ortalama yafl›n 44±15 ol-
du¤unu bildirmifllerdir (4). Roberts, konjenital biküspit
aort kapa¤› olan 85 olguda yapt›¤› çal›flmada; olgular›n
%72’sinin erkek, %28’inin kad›n oldu¤unu ve ortalama
yafl›n 49 oldu¤unu saptam›flt›r (5). Aort stenozu ile bir-
likteli¤i ve stenozun fliddetine ba¤l› olarak ani ölüm ile
sonuçlanabilmektedir (3). Olgumuzda erken yafl grubun-
da ani ölüme neden olmas› ileri derecede geliflmifl aort
stenozuna ve buna ba¤l› geliflen kalp yetmezli¤ine ba¤-
lanm›flt›r. Öncesinde efor öyküsünün olmas› da tetikle-
yici bir faktör olarak düflünülmüfltür.
Ani ölümlerde tüm yafl gruplar›nda ölüm nedeni ve

mekanizmas›n›n saptanmas›nda otopsinin önemi büyük-
tür. Otopsi; hastal›klar›n s›kl›¤› hakk›nda en do¤ru veri-
leri sunmas›, beklenmedik yafl gruplar›nda kalp ölümle-
rinin ortaya konmas› aç›s›ndan, epidemiyolojik veriler
ve e¤itim aç›s›ndan da büyük yararlar sa¤lamaktad›r. Ol-
guda saptand›¤› gibi bu yafl grubunda ani kalp ölümlerin-
de neden olarak s›kl›kla ileti bozukluklar› beklenirken,
bu yafl grubunda ölüm nedeni olarak ender görülen ka-
pak hastal›¤› tespit edilmifltir.  
Biküspid aort kapa¤›nda; aortda iki kapakç›k görülür,

bunlar birbirine eflit uzunlukta olabilece¤i gibi daha s›k
olarak bir kapakç›k di¤erine göre daha uzun olur. %80
olguda daha uzun olan kapakç›kta, orijinal kommisürün

konjenital füzyonunun göstergesi olan rafe izlenir
(3,7,8). Literatür ile uyumlu olarak olgumuzda iki ka-
pakç›ktan biri daha uzun olup, uzun kapakç›k ortas›nda
rafe görülmüfltür (Resim 3 ). 
Konjenital biküspit aort kapa¤›; darl›¤a, yetmezli¤e,

enfeksiyona neden olabilir. Aortik kapak prolapsusu,
aortik stenoz, aortik regurjitasyon, infektif endokardit,
aortta diseksiyon ile birliktelik gösterebilir (2,5,6,8,9).
Olgular›n %70’inde beraberinde aort darl›¤› bulunmak-
tad›r, biküspid aort kapak anomalisi eriflkinde aort dar-
l›¤›n›n en s›k nedenidir. Hayat›n ilk iki-üç dekad›nda ge-
nelde asemptomatikdir. Genç eriflkinde aort darl›¤› gö-
rülme s›kl›¤› %6 gibi düflük bir orandad›r (3,9,10). Ka-
pakta kalsifikasyon ve buna ba¤l› stenoz geliflen olgular-
da kalsifikasyonun tipik olarak rafede bafllad›¤› bildiril-
mektedir (3,7,8). Olguda biküspit aort  kapak anomalisi-
ne aort darl›¤› efllik etmektedir ve rafede kalsifikasyon
mevcuttur. Bütün bu bulgular›n, olguda daha erken yafl-
larda yetmezlik geliflmesine neden oldu¤u söylenebilir. 
Biküspit aort kapa¤› izole bir malformasyon olabilece-

¤i gibi, aort koarktasyonu, aort hipoplazisi ile birliktelik
gösterebilmektedir (4). Olgu, izole biküspit aort kapa¤›
olarak de¤erlendirilmifltir (Resim 1,2). Roberts, 85 bi-
küspid aort kapak anomalili olgunun 61’inde aort steno-
zu, 11’inde paraaortik regurjitasyon; stenoz görülen 61
olgunun 59’unda kalsifikasyon, 5’inde infektif endokar-
dit, pür regurjitasyon olan 11 olgunun 8’inde infektif en-
dokardit saptam›fl, 13 olguda ise kapakta normal fonksi-
yon oldu¤unu bildirmifltir (5). Olgudan al›nan çok say›-
da örne¤in histopatolojik incelemesinde infektif endo-
kardit bulgular› saptanmam›flt›r.
Biküspit aort kapa¤› anomalisi olgular›n›n %45’inde

aortun media tabakas›nda a¤›r dejeneratif de¤iflikliklerin
görüldü¤ü bildirilmektedir (3,4,9,10). Olguda da aortun
histopatolojik incelemesinde media tabakas›nda miksoid
dejenerasyon saptanm›flt›r.
Genç eriflkinlerde görülen ani ölüm nedenleri aras›nda

nadir de olsa aort stenozunun efllik etti¤i biküspid aort
kapak anomalisi saptanabilmektedir. Olgu yafl aral›¤› ola-
rak ani kardiak ölüm olgular› içinde ender görülen grup-
tad›r. S›kl›kla ileri yafllarda görülen ani kardiyak ölümle-
rin genç eriflkinde de görülebilece¤i konusuna dikkat çe-
kilmifl, olgunun otopsi bulgular› ile genç yafl ani ölümler-
de otopsinin önemi vurgulanmak istenmifltir.
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