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OLGU 2: PULMONER STENOZ

- G1PO

 2.trimester taramada tanisi konuldu (24 hafta)
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OLGU 2: PULMONER STENOZ

* Fetusda assit mevcuttu.

* Aile bilgilendirildi. Sonlandirma ve prenatal tan1 a¢isindan konusuldu.

* Aile sonlandirmay1 kabul etmedi.
* Prenatal tam1 yapilmasini istedi.
« Kordosentez: Normal karyotip

 28.haftada IU exitus (Hidrops fetalis)



OLGU 2: PULMONER STENOZ

 Tiim kalp hastaliklarinin %8-12’sini olusturmaktadir. 6-8 olgu/ 10.000

e IITS olgularinda 10 kat fazla (%2,09)

Stagnati V. 2015



OLGU 2: PULMONER STENOZ
 Valviiler, subvalviiler, supravalviiler yada periferik olabilir
 Valviiler tip:
« Genellikle kapaklarin parsiyel fiizyonuna baglidir.
« Daha az sikliklada dispazi yada flizyona ugramamis kapakgiklarin

nodiilaritesi ile olusur.

* Derecesi degiskendir, genellikle progresif ilerler.

« Sendromik olgular olabilir; Noonan sendromu:

e Olgularin %80’inde KKH

*  9%20-50 PS mevcut

» Lenfatik displazi, NT yiiksekligi Kistik higroma, kardiak ve renal anomali.

» Hipertelorizm, diisiik kulak, pektus ekskavatum, kriptoorsidizm, biiyiime geriligi

* Yiiksek NT ve kro. normal ise %5-15 PTPN11-assos.NS

«  Gen: PTPN11 %50, SOS1 %13, RAT1-RIT1 %5, KRAS %5 Tartaglia et al 2004

_ Myers et al 2014
* OD ancak genellikle de novo ortaya ¢ikar Bakker et al 2014



OLGU 2: PULMONER STENOZ

* Subvalviiler: Fallot tetralojisi

« Sag ventrikiil hipertrofisi
« Aort dektrapozisyonu
« VSD

* Pulmoner stenoz

» Periferik pulmoner stenoz:

 Alagille sendromu (20p12- JAG-1 mut): Genis burun kokii, triangiiler yiiz

«  Williams-Beuren sendromu (79.11.23 — Elasgin gen mut.): Dismorfik yiiz(diiz burun kokii, sasilik, uzun

filtrum, genis agi1z), HT

e Konjenital rubella sendromu: lTUGR, Katarakt, HSM

* Supravalviiler:




OLGU 2: PULMONER STENOZ
TANI

* Hafif/Orta diizey obstriiksiyonlarda;
* 4 oda normal olabilir. Tanis1 biraz zordur. Eger sag ventrikiilde hipertrofi
varsa saptanabilir. (Ozellikle Doppler ile saptanabilir)
* U iyitolere edilir.
 Siddetli obstriiksiyonda;

« Sag ventrikiil hipertrofisi ve trikiispit yetmezligi mevcuttur.

» Kiritik darlik ve atrezi durumlarinda kalp yetmezligi durumu yiiksektir.
* Pulmoner kapak, ekojen, kalinlasmis ve hipomobildir.

» Pulmoner kapak aorttan dar ve pulmoner poststenotik genisleme mevcuttur




OLGU 2: PULMONER STENOZ

TANI
 Ciddi stenozda sag ventrikiil hipertrofisi gozlenebilir.

» Akim tiirbiilan ve mozaik patern gosterir

 Hafif-orta stenozda peak velosite 150-200 cm/s

 Orta-ciddi stenozda peak velosite 300-350 cm/s
« Erken haftada pulmoner akim;

« <60 cm/s normal

« >100 cm/s ve tiirbiilan akim anormal olarak degerlendirilir.
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PROGNOZ

» Derece degisken, genellikle progresif ilerler.

« Hafif/Orta stenozda tan1 zorken, Agir stenozlarda genellikle tan1 konur

« Agir stenozlarda kalp yetmezligi ve hidrops gelisme riski yiiksektir
* Bu durum o6zellikle trikiispit yetmeligine baglidir
» TY siddetli ise IU mortalite %40’ dr.

* Yasam sans1 %30-50

Hanley et al.1993
Ashburn et al.2004
Dyamenahalli et al 2004



OLGU 2: PULMONER STENOZ

PRENATAL TANI iSLEM

 Kromozomal anomali nadirdir

* Anoploidi riski %2

e Aile ile durum tartisilmalidir.
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TEDAVI

 Hafif olgular

« Asemptomatik kalabilir ve takip edilebilir

» [leride balon valvuloplasti gerekebilir, cerrahi valvulotomi nadiren gerekir
* Agir olgularda;

» Acil miidahale 6nemlidir.

e Oncelikle balon valvuloplasti uygulanabilir ancak cerrahi valvulotomi bircogunda gerekmektedir.
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* Gebeligin 17.haftasinda tan1 konuldu.

« Kalpte septum bazal ve sol ventrikiil duvarina
uzanan hiperekojenite izlendi.

« Ust ve alt ektremitede kontraktiir

* KC ve batinda kalsifikasyon

 Karyotip: Normal karyotip

* Gebelik sonlandirildi.



OLGU 4: TOF

G1PO

2.trimester taramada tespit edildi.

Aile prenatal tani islemini kabul etmedi.

Takibi devam etmektedir.




OLGU 5: TGA
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* Hastanin 1.trimesterde yailan P1/Ef

degerlendirmesinde NT:3,2 mm olmasi
nedeniyle CVS yapildi.
« CVS: Normal karyotip

» 20.gebelik haftasinda yapilan fetal EKO: TGA




OLGU 6: PERIKARDIYAL EFFUZYON
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* Rh/Rh mevcut, ID Coombs negatif - - 4 _ c71M7

P1/E1
 23.hafta taramada perikardiyal effiizyon ve

gelisme geriligi saptandi.

« Kordosentez: Normal karyotip

* 36.haftaya kadar Doppler parametreleri ile takip
edildi.

* Doppler bozuklugu nedeniyle acil dogum karari
alindi.

* Postpartum:




OLGU 6: AVSD
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* Rutin takiplerinde problem saptanmamis

 26.haftada kardiak anomali olabilecegi
sOylenmis

* Yapilan degerlendirme AVSD

« Kordosentez: Trizomi 21




