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MITRAL VALVE STENOSIS AND TREATMENT
METHODS

Muhammet Selim YASAR!

1. INTRODUCTION

Mitral stenosis occurs when the blood flow from the left
atrium to the left ventricle is reduced due to the narrowing of the
mitral valve opening, caused by an anatomical defect in the mitral
valve complex. This narrowing prevents the left ventricle from
fully opening during diastole. The leading cause of mitral stenosis
is rheumatic heart disease, and almost all cases are associated
with this condition. Rheumatic heart disease is primarily caused
by rheumatic carditis, which occurs secondary to a beta-
hemolytic streptococcal infection. While the incidence of this
disease has significantly decreased in developed countries, it
remains a significant cause of mitral stenosis in young adults in
developing countries. In older individuals, rheumatic heart
disease accounts for about one-third of cases of mitral stenosis,
and 40-65% of these individuals report a history of rheumatic
fever during childhood (lung & Vahanian, 2014; Kingué et al.,
2016; Marcus, Sareli, Pocock, & Barlow, 1994).

With decreased blood flow from the left atrium to the left
ventricle, pressures in the left atrium, pulmonary vessels and right
heart chambers increase, whereas left ventricular function is
mostly unaffected (Iung & Vahanian, 2014; OZERGIN et al.,
1998). However, in some cases, it may cause left ventricular
dysfunction not in the form of isolated mitral stenosis, but mostly

1 Uzm. Dr. Mardin Egitim ve Arastirma Hastanesi, mselimyasar@hotmail.com,

ORCID: 0000-0002-3668-5780.
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when mitral stenosis is accompanied by mitral regurgitation and
rarely with aortic valve dysfunction (Marcus et al., 1994).

In rheumatic heart disease, mitral valve is most commonly
involved due to acute rheumatic fever and mitral involvement is
observed in approximately 90% of patients. The simultaneous
involvement of both the mitral and aortic valves is less common.
Acute mitral regurgitation is the most frequent complication of
rheumatic fever in its early stage, whereas mitral stenosis
develops as a late complication in the later phase. In 40% of
patients, both mitral stenosis and mitral regurgitation may be seen
together (Roberts, 1992).

If surgery is indicated for advanced mitral valve disease,
it is important to perform the operation before pulmonary
hypertension develops in order to address the hemodynamic
imbalance. In the socioeconomic context of our country, it is
common for pulmonary hypertension to have already developed
by the time patients seek treatment for mitral valve disease, and
surgery is typically carried out at this later stage. Thermodilution
is considered one of the most effective methods for assessing
pulmonary hypertension. However, the usefulness of
echocardiography is limited because of the right ventricle's
irregular shape (OZERGIN et al., 1998).

1.1. Etiology

Etiology is mostly rheumatic or degenerative. Both types
are three to five times more common in women. Mitral annular
calcification is closely associated with degenerative disease
(Vahanian et al., 2022).

Rheumatic heart disease
Mitral annular calcification
Neoplasm (left atrial myxoma)
Congenital

Active infective endocarditis

® o0 oW
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Malignant carcinoid syndrome

Left atrial thrombus

Systemic lupus erythematosus, rheumatoid arthritis
Previous commissurotomy or mitral valve
replacement

j. Metabolic diseases (Hunter-Hurler  syndrome,
amyloidosis, Fabry disease, Whipple's disease,
methysergide)

- oDa

Rheumatic inflammatory event can cause pancarditis.
However, the cause of permanent damage is endocarditis with
progressive fibrosis of the fibres (OZERGIN et al., 1998).

1.2. Pathophysiology

In a normal adult human, the average mitral valve surface
area is 4-6 cm2. The mitral valve area must decrease below 2-2.5
cm2 for changes in haemodynamics to begin (Sagie et al., 1996).
Many pathological changes occur in the mitral valve. With the
progression of fibrous tissue into the fiblet, thickening and
hardening of the fiblet tissue occurs, and then the valve area
begins to narrow with the development of fusion in the
commissure (lung & Vahanian, 2014). Since there will be
progression towards the chordal structures, thickening and
hardening of the chordae also occur, and the fibres are pulled
towards the left ventricle. Thickening of the posterior fibres and
fusion of the commissures is the most important cause of mitral
stenosis. There are four types of pathological changes that occur
in the rheumatic mitral valve (Pag, Akcevin, Aka, Buket, &
Sarioglu, 2004; Perloft, 1967).

1) Commissural fusion (most common)

2) Thickening of the fibres due to fibrosis

3) Shortening and fusion due to fibrosis in the chordae
and papillary muscles

4) Calcification in the liflet and annulus
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Clinically severe mitral stenosis can be defined as mitral
valve surface area

It should be below 1.5 cm2. When the valve surface area
falls below 1 cm2 , New York Heart Assosiation (NYHA)
CLASS 1lI-1V symptoms begin to develop (Sagie et al., 1996).
When the valve surface area decreases to approximately 0.5 cm2
, the patient develops symptoms at rest.

Three important physiopathological changes occur in
mitral stenosis (Perloff, 1967):

1. Increased left atrial pressure results from the decreased
blood flow to the left ventricle through the narrowed valve
during atrial contraction.

2. Decreased cardiac output occurs due to the reduced filling
of the left ventricle.

3. Elevated pulmonary vascular resistance occurs as a
consequence of increased left atrial pressure, which is
transmitted to the pulmonary veins, leading to higher
resistance and, ultimately, pulmonary hypertension.

The most significant change in mitral stenosis is the
chronic, progressive rise in left atrial pressure, which typically
ranges from 10-12 mmHg in normal conditions. In severe mitral
stenosis, the resting transvalvular gradient increases to 10-15
mmHg, and left atrial pressure rises to 15-20 mmHg. The
increased left atrial pressure causes hypertrophy and dilation of
the left atrium, frequently leading to atrial fibrillation and the
formation of thrombi within the heart (Loberman, Pirundini,
Byrne, & Cohn, 2017).

When the fibres are observed macroscopically, they are
translucent and shiny, and thin and smooth in shape.
Microscopically, the fibrous structure is surrounded by
endocardium (Bland & Duckett Jones, 1951).
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In mitral valve stenosis, the inflammatory event in the
fiblets is thought to be initiated by cross-reaction between
streptococcal antigens and the fiblet tissue. In the acute phase, the
fiblets swell and pearl-like protrusions, approximately one
millimetre in diameter, form in the coaptation area at the ends of
the fibres. These are called verrucae. In the long term, the fibres
thicken, their movement is restricted by their adhesion to each
other at the commissures, and as a result of all these, a typical
“fish mouth’ appearance is formed in the fibres. The cords also
shorten and thicken in the same way and adhere to each other.
Over time, dystrophic calcification of the fibres and cords occurs,
limiting the movement of the mitral complex. With further
fibroticisation, these structures become adherent and restricted in
movement after 20-30 years (Bland & Duckett Jones, 1951;
Marijon, Mirabel, Celermajer, & Jouven, 2012).

The transvalvular gradient in the mitral valve is related to
the heart rate and flow rate. Increased heart rate shortens the
filling time of the left ventricle and decreases cardiac output.
Since decreased left ventricular filling with an increase in heart
rate causes an increase in the amount of blood in the left atrium,
mean left atrial pressure and transvalvular gradient increase
(Arani & CARLETON, 1967; Stott, Marpole, Bristow, Kloster,
& Griswold, 1970).

Since atrial contraction can occur efficiently in patients in
normal sinus rhythm, the mean left atrial pressure is lower than in
patients with atrial fibrillation. When the ventricular response is
accelerated in patients with atrial fibrillation, decreased cardiac
output, pulmonary oedema and acute respiratory distress may
develop (Arani & CARLETON, 1967; Stott et al., 1970).

In patients with severe chronic mitral stenosis and
elevated pulmonary vascular resistance, the systolic pressure in
the pulmonary artery increases at rest and can approach systemic
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pressure during exercise. When this pressure exceeds 60 mmHg,
it causes a significant rise in right ventricular preload, which can
impair right ventricular function. The rise in pressure within the
pulmonary artery also leads to increased pressures in the right
ventricle and right atrium, potentially leading to right heart failure
and insufficiencies in the tricuspid and pulmonary valves
(Loberman et al., 2017).

1.3. Clinical findings

Patients with mitral valve stenosis commonly report chest
pain, shortness of breath, fatigue, and palpitations, especially
during physical activity. These symptoms can worsen during
pregnancy or when atrial fibrillation occurs. The onset of atrial
fibrillation typically exacerbates these symptoms. Due to initial
pulmonary congestion, patients may also experience shortness of
breath, orthopnea, paroxysmal nocturnal dyspnoea, bronchitis,
and hemoptysis resulting from coughing caused by pressure on
the pulmonary veins (Arani & CARLETON, 1967; Cingoz,
1999).

With the development of pulmonary hypertension in the
patient, congestive signs decrease, and although this makes the
patient feel better, the signs of right heart failure begin to be
replaced by signs of left heart failure. This sequence does not
occur in 15% of patients, and only pulmonary arterial
hypertension is observed in these patients, in whom signs of right
heart failure begin without pulmonary symptoms. The
development of pulmonary hypertension keeps the left atrium
small and preserves left atrial function. With splanic congestion,
the patient has complaints of nausea, vomiting and diarrhoea, the
patient loses weight over time and hepatomegaly is observed on
physical examination (Cing6z, 1999).

More rarely, compression symptoms may occur due to
enlargement of the left atrium. Ortner syndrome due to left
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recurrent nerve compression and dysphagia due to oesophageal
compression may be observed (Cing6z, 1999).

Physical examination reveals irregular pulse due to atrial
fibrillation, pulsatile neck veins, tachypnoea, facies mitrale (rosy
cheek and purple lip), crepitation in the lungs and peripheral
oedema, ascites and hepatomegaly in the advanced period. Early
diastolic murmur, prominent s1 and opening snap are heard on
auscultation (Otto et al., 2021).

Table 1. Echocardiographic classification of mitral stenosis
(Vahanian et al., 2022).

Mild Moderate Advanced
Average cover
gradient (mmHg) <5 5-10 >10
Pulmonary artery <30 30-50 >50
pressure (mmHg)
Mitral valve >15 1-15 <15
area (cm?) ' ' '

1.4. Treatment algorithms in patients with mitral
stenosis

Mitral valve replacement is usually the preferred surgical
treatment for mitral stenosis. In terms of medical management,
anticoagulation with a vitamin-K antagonist is recommended to
prevent thromboembolism, particularly for patients with atrial
fibrillation, a history of cerebrovascular events, or thrombus in
the left atrium. The INR should be maintained at around 2.5. For
those showing signs of heart failure, beta blockers, loop diuretics,
and digoxin may be prescribed. Beta blockers, calcium channel
blockers, and digoxin can also be used to manage atrial
fibrillation. Furthermore, antibiotic prophylaxis is provided to
patients with mitral stenosis to prevent secondary rheumatic fever
(Vahanian et al., 2022) (Figure 1).
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Figure 1. Clinically relevant rheumatic mitral stenosis
management (Vahanian et al., 2022).

AF = atrial fibrillation; LA = left atrium; MVA = mitral valve area; NCS = non-cardiac surgery;
PMC = percutaneous mitral commissurotomy. a Factors contributing to a high thromboembolic
risk include a history of systemic embolism, prominent spontaneous contrast in the left atrium, and
the onset of new atrial fibrillation. High risk for hemodynamic instability is seen in cases with
systolic pulmonary pressure exceeding 50 mmHg at rest, the necessity for major non-cardiac
surgery, or a desire for pregnancy. b Surgical commissurotomy may be an option for patients who
cannot undergo percutaneous mitral commissurotomy, but it should only be performed by skilled
surgical teams. d Surgery may be indicated if symptoms appear with minimal exertion and the
surgical risk is deemed low.
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2. CONCLUSION

Mitral valve stenosis should be recognised and treated
early. Correct planning of both surgical and medical treatment
options has a decisive effect on the duration and quality of life of
patients.
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KARDIYAK MIKSOMALAR

Servet TURGUT!

1. GIRIS

Miksoma, en sik goriilen primer kalp tiimoriidiir.
Erigkinlerde primer kalp tiimdrlerinin yaklasik %80°1 benigndir,
bunlarin 6nemli bir kismin1 miksomalar olusturur (Reynen,
1995). Miksomalara ¢ocuklarda daha az siklikta rastlanilmakta ve
tim pediatrik donem benign kalp tiimorlerin %10-15 kadarini
olusturmaktadirlar. Bebeklerde goriilme sikliklar1 ise ¢ok daha
azdir. Miksoma vakalarmin tgte ikisi otuz ile altmis yas
arasindadir ve miksoma kadinlarda ii¢ kat daha sik goriilmektedir
(McAllister, Hall, & Cooley, 1999). Yaklasik olarak %70
civarinda sol atriyum ve %10 civarinda da sag atriyum
yerlesimlidirler. Ventrikiil yerlesimi daha ¢ok sag ventrikiile olur.
Miksomalarda ailesel gegis mevcuttur, ¢ogunlukla otozomal
dominant gegis goriiliir (McCarthy et al., 1989). Tipik sporadik
miksoma profilinden farkli sekilde, ailesel gecisli miksomalar
daha erken yasta goriiliir. Erkek ve kadinlarda goriilme orani
esittir. Ayrica ailesel gecisli miksomalar multifokal 6zellik arz
eder (Van Gelder et al., 1992). Ailesel gegisli miksomalar klasik
sporadik miksomalar ile benzer histolojik karakterler gosterse de,

cerrahi ¢ikarim sonrast yiiksek tekrarlama oranlaria sahiptirler
(Carney, 1985; Van Gelder et al., 1992).

Carney kompleksi; deride pigmentasyon, periferik ve
endokrin sistem tlimorleri, erken yasta goriilme, cogunlukla ¢ok
sayida miksoma goriilmesi, atipik yerlesim ve yiiksek rekiirrens

1 Uzman Doktor, Kars Harakani Devlet Hastanesi, Kalp ve Damar Cerrahisi,

drservetturgut@gmail.com, ORCID: 0000-0002-6877-9730.
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olasiligi gibi atipik miksoma o&zellikleriyle karakterizedir
(Carney, 1985; Akbas et al., 1997).

2. HISTOLOJi VE PATOLOJI

Kardiyak miksomalar genellikle bir sapla bulunduklari
bosluga tutunurlar, ancak genis bir tabanla tutunan miksomalar da
goriiliir. Histolojik olarak miksomalar asit mukopolisakkarit
matriks i¢inde yerlesmis olan poligonal sekilli hiicreler, primitif
vaskiiler yapilar, ekstramediiller hematopoiesis birlesimi
seklindedirler (Pinede, Duhaut, & Loire, 2001). Hiicreler matriks
icinde tek tek ya da kiimeler halinde dagilmislardir, mitoz
nadirdir. Matriks, diiz kas hiicreleri, retikiilositler, kollajen ve
elastin fiberleri, kistik yapilar ve hemoraji alanlar1 goriilebilir
(Reynen, 1995). Bir kisminda mikroskobik kalsiyum depozitleri,
metastatik kemik depositleri ve glandiiler yapilar izlenebilir.
Miksomalarin tabaninda subendokardiyuma dogru uzanan ve
oraya tutunan arteri ve veni vardir; vaskiiler yapilar
subendokardiyumda yiizeysel seyreder. Ferrans ve Roberts
miksoma  hiicrelerinin  histopatolojik  degerlendirmesinin
miksoma orijinine dair net bilgiler vermedigini bildirmektedirler
(Ferrans & Roberts, 1973). Miksomalarin subendokardiyal
mezenkimal kok hiicrelerden kaynaklanabilecegi
diistiniilmektedir (Ferrans & Roberts, 1973). Hematopoetik kan
hiicreleri varligi ve kemik depositlerinin izlenmesi bu durumla
iligkilidir. Krikler ve arkadaglar1 24 hastalik serilerinde belirli
noroendokrin belirteglere bakmiglar ve kardiyak miksomalarin
endokardiyal sinir dokusundan orjinlenebilecegi fikrini ortaya
koymuslardir (Krikler, Davies, & Woolf, 1992). Aymi ¢alismada
kutandz leiomyomatosis, ates, hipergamaglobulinemi, kilo kaybi1
gibi sistemik bulgularin noronal orijinden kaynaklanabilecegi
bildirilmistir. Miksomalarin ¢ap1 1 ile 15 cm arasinda degismekle
birlikte, genelde 5-6 cm civarindadir. Agirliklar genellikle 50-60

14
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gram arasinda degismekle beraber 175 grama kadar ulasanlar da
bildirilmistir (Wold & Lie, 1980). Karakteristik olarak bulundugu
kalp kavitesi i¢ine dogru biiyiiyen, bir sap ile orjinlendigi boliime
tutunan polipoid, diizgiin yiizeyli yapilardir ve jelatindz mukoid
yapida bir gorlinlimleri mevcuttur. Hareket kabiliyeti miksoma
sapinin uzunluguna, tutunma yerine ve kollajen icerigine baglhdir.
Cogunlukla sapli ve mobil yapida olsalar da bulunduklar1 bolgeye
genis bir tabanla tutunup immobil olan miksomalar da mevcuttur.
Beyaz, sar1 ve kahverengi renkte olabilirler; yapilar1 yer yer
hemoraji alanlar1 ve trombiis formasyonu igerebilir (McAllister &
Fenoglio, 1979). Sutton ve ark. miksomalar1 anatomik olarak dig
goriiniislerine gore papiller ve solid olarak iki grupta siniflamistir
(St John Sutton et al., 1980). Papiller yapidaki miksomalarin dis
ylizeyi diizgiin smirli degildir, kolayca dagilabilir karakterde
olurlar bu durum muhtemel embolilerden sorumludur. Solid
patolojideki miksomalar diizgiin yiizeyli, sinirlar1 daha belirgin,
kapsiille gevrili olup kolayca parcalanamazlar ve cerrahi olarak
cogunlukla tek bir par¢a halinde bulunduklar1 kalp kavitesinden
cikarilirlar.  Atriyal miksomalar siklikla fossa ovalisten
orjinlenirler —ancak atriyal duvardan, atriyoventrikiiler
kapaklardan, pulmoner ven girimlerinden, koroner siniisten veya
Eustachian Valve gibi bdlgelerden de kaynaklanabilirler.
Interatrial septumdan orjinlenmeyen kitlelerin altinda daha
karmasik patolojiler yatiyor olabilir. Sol atriyal kitlelerde akciger
tiimdrleri, mezotelyoma, sarkom ve karsinomlar
unutulmamalidir. Sag atriyum kaynakli tiimorlerde ise renal ve
uterin tiimorlerin kaval uzanimlari akilda tutulmalidir. Sag atriyal
miksomalar, sol atriumdan orjinlenenlere gore atriyum duvarina
daha genis tabanli tutunma egilimindedirler, daha kalsifiye bir
yapida olabilirler ve bu kalsifikasyon radyografilerinde
gortilebilir (St John Sutton et al., 1980). Miksomalarin ayn1 kalp
kavitesi i¢cinde birden fazla noktadan kaynaklandiklar1 ve her iki
atriyumda birden goriildiikleri de olabilir. Multifokal 6zellik
gosteren miksomalar daha ¢ok ailesel ve sendromik (Carney

15
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kompleksi) olanlardir. Bilateral atriyal timorler nadir goriiliirler.
Ancak interatriyal septuma karsilikli tutunmus miksomalar
literatiirde mevcuttur (Susupaus & Foofuengmonkolkit, 2016).
Ventrikiil kaynakli miksomalarin ¢ogu serbest duvardan veya
interventrikiiler septumdan dogar. Daha cok sag ventrikiile
yerlesim gosterirler. Ventrikiiler miksomalar kadin ve ¢ocuklarda
daha sik goriiliir ve multifokal olma egilimleri daha yiiksektir
(McAllister & Fenoglio, 1979). Sag ventrikiiler miksomalar
serbest duvardan kaynaklanir ancak ventrikiiler septumdan
kaynaklandiklar1 da goriilmektedir. Sol ventrikiiler miksomalar
ise daha ender goriiliirler ve daha ¢ok posterior papiller kastan
koken alirlar.

3. PATOFiIiZYOLOJi VE KLINiK

Miksomalarin tanisinda klinik olarak miksomadan
stiphelenilmesinin 6nemi bliyliktlir. Baz1 hastalar asemptomatik
olabilir. Semptomatik olanlarda klinik ii¢ ana grupta incelenebilir.
Sistemik bir hastaligi ¢agristiran konstitiisyonel semptomlar,
embolik olaylara bagli semptomlar, valvuler yapilarda
miksomanin akim dinamigini bozan mekanik etkileri ve buna
bagl gelisen semptomlar bu ii¢ ana grubu meydana getirir.
Miksomalarin biiylik bir kisminda konstitiisyonel semptomlar
goriiliir. Konstitiisyonel semptomlar ates, kilo kayb1, istahsizlik,
halsizlik, comak parmak, artralji, miyalji, Raynaud Fenomeni,
eritematdz ras gibi genis bir klinikten; 16kositoz, artmig eritrosit
seviyeleri, sedimantasyon yiiksekligi, trombositopeni, hemolitik
anemi ve artmig C-reaktif protein (CRP) seviyeleri gibi
laboratuvar bulgularmma kadar olduk¢a renkli bir yelpazede
dagilir. Ancak semptom ve bulgular kardiyak miksomalara 6zgii
degildir. Baz1 hastalarda kalp kasina kars1 duyarlanmis antikorlar
ameliyat Oncesi degerlendirilmis ve bu antikorlarda ameliyat
sonrast azalma goriilmiistii. Bu durum kalp kasma ya da
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miksomaya karsi gelisen immun cevabin, konstitisyonel
semptomlara neden olabilecegini diisiindiirmiistir (Currey,
Mathews, & Robinson, 1967). Serum immunglobulin
konsantrasyonlarindaki artisin, artmis eritrosit sedimentasyon
hizi ve CRP diizeyleri ile iliskili olabilecegi savunulmustur
(Hattler, Mangiardi, & Glenn, 1970). Cesitli yayinlarda interlokin
6 diizeylerinin konstitlisyonel semptomlarin ortaya ¢ikmasi ile
ilgili olabilecegi degerlendirilmistir (Seguin et al., 1992;
Mendoza, Rosado, & Bernal, 2001). Konstitlisyonel semptomlar
timor eksizyonu sonrasinda dramatik bir sekilde azalir.
Miksomalar atriyoventrikiiler kapaklarda, pulmoner venlerde ve
sistemik venoz drenajda akim dinamigini degistirebilir ve biiyiik
boyuttaki miksomalarda klinik daha giiriiltiilii olabilir. Miksoma
kitlesine bagl olarak akimlar engellenip ani 6liime kadar giden
bir klinik gelisebilir. Sol atriyal miksomalar mitral ya da
pulmoner vendz girimlerini tikayabilir ve pulmoner
hipertansiyona sebep olabilirler. Semptomlar arasinda efor
dispnesi, ortopne, paroksismal nokturnal dispne, akut pulmoner
O0dem, Oksiiriik, hemoptizi, ¢arpinti, goglis agrisi, yorgunluk ve
periferik 6dem goriilebilir. Miksomanin sap1 uzunsa, timor
aralikli olarak mitral orifisi tikayabilir. Hasta pozisyonuna bagli
olarak semptomlarin  siddetinin  degismesi  miksomay1
diistindiiriir. Sag atriyal miksomalar, trikiispit orifisi tikayarak
trikiispit darlig1 bulgularim taklit edebilir ya da kapakgik hasarina
sebep olarak trikiispit yetmezligine neden olabilirler. Kardiyak
miksomalarin 6nemli bulgularindan birisi de tiimore bagh olarak
gelisen embolilerdir. Emboli, miksoma yiizeyindeki frajil timoral
dokulardan ve daha nadir de olsa kitlenin tamamen kopup
ayrilmasindan kaynaklanabilir. Sistemik emboli %10 ile %45
arasinda goriilebilir. (Tas, Yildirim, & Ozer, 2014). Miksomalar
kalpte cogunlukla sol tarafli yerlestikleri i¢cin emboliler de
cogunlukla santral sinir sistemine dogru olur. Norolojik defisitler
gecici iskemik atak seklinde olabilecegi gibi kalici norolojik
kusur daha fazla goriiliir. Ancak sistemik emboliler vicudun
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herhangi bir noktasina olabilir. Literatiirde koroner arterlere
(Tasdemir et al., 1999), aortik bifurkasyona (Carter, Lowe, & Hill,
1960), retinal artere (Schmidt, Hetzel, & Geibel-Zehender, 2005),
iliak ve femoral arterlere (Eriksen, Baandrup, & Jensen, 1992),
abdominal visseral damarlara (MacGowan et al.,, 1993)
embolizasyon bildirilmistir. i1k belirti embolik olay olabilir ve
periferik arterden alman embolik materyalin histopatolojik
incelenmesi ile kardiyak miksoma tanisi konulabilir. Ozellikle
siniis ritmindeki geng hastalarda embolik ataklar varsa ve aktif
endokardit klinigi yoksa kardiyak miksomadan siiphelenilmelidir.
Sag atriyal miksomalar pulmoner emboliye neden olabilir. Timor
embolileri uzun zaman tikayici olarak kalir ve pulmoner
hipertansiyona neden olabilir. Sag atriyal miksomalardan
paradoksal emboli, atrial septal defekt mevcudiyetinde
goriilebilir.  Miksoma kitlesinin  enfeksiyonu nadir bir
komplikasyondur. Klinik seyir enfektif endokardite benzerdir.
Enfeksiyon varliginda sistemik emboli riski yiiksektir ve acil
cerrahi miidahale endikedir (Reynen, 1995).

4. SEMPTOM VE BULGULAR

Sol atriyal miksomalarda semptomlar mitral darligi
semptomlarina ¢ok benzemektedir. En sik goriilen semptomlar
dispne ve carpmtidir (Tas, Yildirim, & Ozer, 2014; Garatti et al.,
2012). Semptomlar genelde kisa siirelidir. Senkop goriilebilir.
Semptomlar miksomanin akim dinamigini degistirmesine bagl
olarak hizla ilerleyebilir. Kardiyak yetmezlikle sonuglanabilir.
Sag atriyal miksomalar, sag kalp yetmezligi semptomlar1 ile
ortaya cikabilir. Abdominal distansiyon, hepatomegali, periferik
0dem goriilebilir. Sistemik embolilere bagli semptomlar nérolojik
defisit, ekstremite soguklugu, ekstremite agrisi; koroner emboliye
bagli anjina, pulmoner emboliye baghh dispne seklinde
siralanabilir. Konstitiisyonel semptomlar tiimor kiigiikse belirgin
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olmayabilir ancak bazen tim semptomatolojiyi olusturabilecegi
unutulmamalidir. Sol atriyal miksomalarda birinci kalp sesi
kabadir eger tiimor mitral orifisten ventrikiile prolabe oluyorsa
ciftlesme duyulabilir. P2 siddetlenmistir ve genellikle aort
kapanma sesinden 80-120 milisaniye sonra “timor plop” adi
verilen erken diyastolik bir ses duyulur. Bu ses en iyi apekste
duyulur gerek mitral kapagin agilma sesi gerekse de iicilincii kalp
sesi ile karigtirilabilir ancak tiimor plopu genellikle daha geg
duyulur ve siddeti daha hafiftir. Hastalarin ¢ogunda apikal
diastolik veya sistolik {fliriim ya da her ikisi mevcuttur.
Oskiiltasyon bulgular1  hastanin  pozisyon degisikligi ile
degisebilir. Pulmoner hipertansiyon goriilen vakalarda trikiispit
yetmezligi tifiirimii duyulabilir.

5. TANI

Noninvaziv yontemler ve ozellikle de ekokardiyografi
kalp tiimorlerinin tanisinda yiiksek sensitivite ve spesifite ile
kullanilmaktadir. Ekokardiyografi ile sol atriyum, sag atriyum,
interatrial septum, atriyoventrikiiler kapaklar, ventrikiiller ve
vena kavalar ayrintili bir sekilde degerlendirilebilir. Miksomanin
boyutu, sekli, tutundugu bolge, hareket ozellikleri, kapak ve
ventrikiil fonksiyonlar1 {izerine etkisi gosterilir. Transézefageal
ekokardiyografi (TEE) miksoma morfolojisini degerlendirmede
transtorasik ekokardiyografi’ye gore daha iistiindiir (Engberding
et al, 1993). TEE ile 1 ile 3 mm'ye kadar miksomalar
degerlendirilebilir. ~ Miksoma tanisinda  ekokardiyografik
degerlendirme sonrasinda siiphe varsa bilgisayarli tomografi
(BT) ya da manyetik rezonans goriintileme (MRG) ile ek
degerlendirme yapilmasinda fayda vardir. BT ve MRG daha
siklikla  kalbin malign tiimdrlerinin  degerlendirilmesinde
kullanilmaktadirlar. Her iki goriintileme yontemi de tiimor
invazyonu, boyutu, sekli, yiizey karakteri, ¢evre dokulara
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yayilimi hakkinda detayl bilgi verirler (Bleiweis et al., 1994).
Kardiyak kateterizasyona miksoma tanisindan ziyade anjina
sikayeti olan ya da 40 yas iistii hastalarda eslik eden koroner arter
hastaligini degerlendirmede ihtiyac duyulmaktadir.
Elektrokardiyografi (EKG) bulgular1 spesifik degildir, mitral
hastaliga benzer sekilde supraventrikiiler tasikardiler (6zellikle
atriyal fibrilasyon), kardiyomegali, dal bloklar1 gozlenebilir.
Hastalar  genellikle  siniis  ritmindedir. ~ Radyografide
kardiyomegali, sol atriyal blyume, pulmoner vendz konjesyon
goriilebilir higbiri spesifik bulgular degildir.

6. CERRAHI TEDAVI

Cerrahi rezeksiyon, kardiyak miksomalarda kabul edilen
tek tedavi yontemidir ve tant konulduktan sonra vakit
kaybetmeksizin yapilmalidir. Cerrahi yaklagim genellikle median
sternotomidir. Bunun yaninda sag anterolateral torakotomi,
kozmetik nedenlerle gen¢ hastalarda secilebilecek diger bir
yaklasim seklidir. Aorta-bikaval vendz kaniilasyon siklikla
kullanilan kaniilasyon yontemidir. Emboli riskini en aza indirmek
i¢in aorta kros klemp konuncaya dek kalp miimkiin oldugunca az
manipule edilmelidir. Yaklagim miksomanin yeri, bliyiikliigii ve
cerrahin tercihine bagli olarak farkliliklar gosterebilir. Sol atriyal
miksomalara yaklagim icin klasik sol atriyotomi genellikle
yeterlidir. Transseptal yaklagim bir diger alternatiftir. Sag atriyal
miksomalarda ise sag atriyotomi miksomanin ¢ikartilmasi igin
yeterlidir. Ventikiiler miksomalarda tiimoriin yerine gore sol veya
sag atriyotomi yapilabilir. Miksomaya atriyotomi ile ulasmakta
sikint1 yasaniyorsa aortotomi ya da ventrikiilotomi gibi ilave
cerrahi insizyonlar yapilabilir. Bazi yayinlarda tim kalp
bosluklarinin incelenmesi i¢in sag ve sol atriyotominin yapilmast
rutin olarak Onerilmektedir (Jones et al., 1995). Miksomanin
tutundugu alandan c¢ikarilmasi esnasinda etrafindaki 5mm’lik
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saglam bir dokunun tam kat ya da endokard tabakasini
kapsayacak sekilde ¢ikarilmasi dnemlidir. Interatriyal septumda
yerlesim gosteren miksomalarda tam kat rezeksiyon sonrasi
olusan atrial septal defekt, primer kapama ya da yama (otojen
perikard-sentetik yama) ile onarilir.
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ATRIAL SEPTAL DEFEKT (ASD):
ERISKINLERDE TANI, TEDAVi VE DOGAL
SEYIR

Mehmet RUM!?

1. GIRIS

Atrial septal defekt (ASD), interatrial septumda bulunan
bir aciklik olup, sol atriumdan sag atriuma kan gegisine neden
olur. Dogumda VSD (ventrikiiler septal defekt)’ten sonra en sik
gorulen kardiyak patoloji olsa da, 6zellikle eriskin donemde tani
alan konjenital kalp hastaliklarinin %25-30'unu
olusturur(Hoffman & Kaplan, 2002)(Baumgartner et al., 2021).
ASD'ler genellikle ¢ocukluk ¢aginda asemptomatik seyreder ve
bu nedenle eriskin doneme kadar tani konulamayabilir.
Erigkinlerde tan1 konuldugunda ise genellikle kardiyak
deformasyon ilerlemis olabilir ve hastalar ek patolojilerle
karsimiza ¢ikabili. Bu boliimde, ASD'min embriyolojisi,
patofizyolojisi, klinik bulgulari, tani yontemleri ve tedavi
secenekleri ele alinacaktir.

2. EMBRIYOLOJi VE PATOFiZYOLOJi

Kalp, embriyolojik gelisim siirecinde splanknoplevral
mezodermden koken alir ve yaklasik 19. giinde gelismeye
baslar. Ilk olarak kalp tiipii olusur ve ardindan 28. giinde kalp
halkasi sekillenir. Dordiincii haftanin sonunda septum primum
ve sekundum gelisir, foramen ovale olusur. Intrauterin dsnemde

1 Uzman Doktor, Kars Harakani Devlet Hastanesi, Kalp ve Damar Cerrahisi,
mehmetrum@gmail.com, ORCID: 0000-0003-4236-0082.
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foramen ovale, iki atrium arasinda kan gegisine izin verir ve
dogum sonrasi fonksiyonel olarak kapanir. Ancak toplumun
%20'sinde foramen ovale yapisal olarak kapanmaz ve bu durum
patent foramen ovale (PFO) olarak adlandirilir(Mathew,
Authors, & Bordoni, n.d.).

ASD'ler, interatrial septumun herhangi bir boélgesinde
lokalize defektler olup, konjenital kalp defektlerinin %6-10'unu
olusturur(Hoffman & Kaplan, 2002). Fetal dolasimda sag atrial
basing sol atriuma goére daha yiiksektir ve foramen ovale
aracilifiyla oksijenden zengin kan sistemik dolagima gecer.
Dogum sonrasi pulmoner vaskiiler diren¢ diiser ve foramen
ovale kapanir. ASD'li hastalarda ise bu kapanma ger¢eklesmez
ve soldan saga sant olusur. Bu sant, sag kalp bosluklarinda
volim ve basin¢ yiiklenmesine neden olarak uzun donemde
pulmoner hipertansiyon (PH) ve Eisenmenger sendromu gibi
ciddi komplikasyonlara yol agabilir(Geva, Martins, & Wald,
2014).

3. KLiINiK BULGULAR VE TANI

ASD'li  hastalar  genellikle  ¢ocukluk  ¢aginda
asemptomatiktir ve tan1 genellikle rutin fizik muayene sirasinda
tesadiifen konulur. Eriskin donemde ise hastalar siklikla efor
dispnesi, carpint1 ve yorgunluk gibi semptomlarla basvururlar.
Fizik muayenede genis ve sabit cift ikinci kalp sesi (S2) ile
parasternal sol ikinci interkostal aralikta duyulan sistolik
ejeksiyon 0Ofturuma tipiktir. Ekokardiyografi (EKO), ASD
tanisinda en Onemli tan1 aracidir. Transtorasik ekokardiyografi
(TTE) ile defektin boyutu, lokalizasyonu ve hemodinamik
etkileri degerlendirilir. Gerekli durumlarda transézofageal
ekokardiyografi (TEE) veya ¢ boyutlu EKO gibi ileri
goriintiileme yontemleri kullanilabilir (Baumgartner et al.,
2021).
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4. ASD TiPLERI VE SINIFLANDIRMA

ASD'ler morfolojik 6zelliklerine gére dort ana gruba
ayrilir:

4.1 Fossa Ovalis Tipi ASD (Ostium Sekundum Tipi):
En sik goriilen ASD tipidir ve tiim ASD'lerin %70-
80'ini olusturur. Foramen ovale bolgesinde lokalizedir
ve genellikle kii¢iik boyutludur(Nashat et al., 2018).

4.2 Sinus Venozus Tipi ASD: Superior vena kava (SVC)
veya inferior vena kava (IVC) yakininda yer alir. Tim
ASD'lerin %4-11'ini olusturur ve siklikla anormal
pulmoner vendz dontis ile iliskilidir(Jost et al., 2005).

4.3 Ostium Primum Tipi ASD: Atrioventrikiler
septumda  bulunur ve tim ASD'lerin yaklasik
%10’unu  olusturur.  Genellikle mitral kapak
anomalileri ile birlikte gorilur(Lowery, 2016).

4.4 Koroner Sinus Tipi ASD: Koroner sinus tipi ASD,
interatriyal santla iligkili lezyonlarmm  <%]1'ini
olusturan nadir bir konjenital kalp anomalisidir. Bu
defekt, atriyal septumun gercek bir defekti olmayip,
koroner siniisiin tavaninin kismen veya tamamen
yoklugu sonucu koroner siniis ile sol atrium arasinda
bir iletisim olusmasiyla karakterizedir. Genellikle
persistan sol siiperiyor vena kava gibi diger kardiyak
anomalilerle birlikte goriiliir ve tanis1 zor olabilir.

5. TEDAVI ENDIKASYONLARI

ASD'li hastalarda defektin kapatilmasi, uzun doénem
komplikasyonlar1 dnlemek amaciyla onerilir. Giincel kilavuzlara
gore tedavi endikasyonlart su sekildedir(Baumgartner, De
Backer, Babu-Narayan, 2020) :
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51Qp/Qs Oram > 1.5: Soldan saga santin belirgin

oldugu durumlarda defekt kapatilmalidir. Ancak tek
basina kapatma endikasyonu degildir.

5.2Sag Ventrikiill Yiiklenmesi: Sag ventrikiil
genislemesi veya disfonksiyonu varliginda tedavi

endikedir.

5.3 Pulmoner Hipertansiyon: Pulmoner arter basinci
(PAP) < 2/3 sistemik arter basinct ve pulmoner
vaskiler direng (PVR) < 5 Wood (Unitesi olan
hastalarda defekt kapatilabilir.

5.4 Paradoksal Emboli Riski: Gegici iskemik atak (TIA)
veya inme Oykusl olan hastalarda defekt
kapatilmalidir.

5.5 Atrial Aritmiler: Atrial fibrilasyon veya flutter gibi
aritmilerin varli§inda tedavi diistiniilmelidir.

6. TEDAVI YONTEMLERI
6.1 Transkateter Kapama

Uygun hastalarda oncelikli tercih edilen yontemdir.

Defekt ¢apmin 38 mm'den kii¢iik olmasi ve yeterli rim varlig
(en az 5 mm) gereklidir. Transkateter kapama, minimal invaziv
olmasi, hastanede kalis siiresinin kisa olmasi ve kozmetik
avantajlart nedeniyle cerrahiye gore daha avantajlidir(Du,
Hijazi, Kleinman, 2002) .

6.2 Cerrahi Yaklasimlar

6.2.1 Median Sternotomi: Geleneksel cerrahi yaklagim
olup, tam sternum kesisi ile kalbe ulasilir. Bu
yontem, genis ekspojur saglar ve tiim ASD tipleri
icin uygundur. Kardiyopulmoner bypass (CPB)
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kullanilarak defekt direkt siitiir veya yama ile
kapatilir. (Silversides, Dore, Poirier , 2010) .

6.2.2 Mini Sternotomi: Ust sternumun kismen kesilmesi
ile yapilan minimal invaziv bir yaklagimdir.
Kozmetik agidan daha avantajlidir ve 0&zellikle
fossa ovalis tipi ASD'ler icin uygundur. CPB
kullanilarak defekt kapatilir (Gatzoulis, Freeman,
Siu, 2006) .

6.2.3 Sag Anterior Torakotomi: Sag meme altindan
yapilan kesi ile kalbe ulasilir. Kozmetik olarak en
avantajli yontemdir ve oOzellikle gen¢ kadin
hastalarda tercih edilir.

6.2.4 Diger Minimal Invaziv Yontemler: Minimal cilt
insizyonlu median  sternotomi,  tamamen
torakoskopik ve sag vertikal infra-aksiller
torakotomi , standart median sternotomiye kiyasla
kabul edilebilir klinik sonuglar ve daha iyi
kozmetik sonuglar sunmustur (Luo et al., 2014). Bu
teknikler, cerrahi travmayi azaltirken etkili
intrakardiyak onarimi siirdiirmeyi hedeflemektedir
(Liava’a & Kalfa, 2018). Her bir yaklasimin kendi
avantajlart olmakla birlikte, teknik se¢cimi ASD
tipi, hasta yas1 ve cerrahin deneyimi gibi faktorlere
baghdir. Genel olarak, bu gelismeler ASD
hastalarinin tedavi seceneklerini genigletmis ve
sonugclari iyilestirmistir.

6.3 Cerrahi Teknik

Biiytik defektler, yetersiz rim varligi veya eslik eden
anomaliler durumunda cerrahi tedavi tercih edilir. Cerrahi
yontemler arasinda median sternotomi, mini sternotomi ve sag
anterior torakotomi gibi yaklagimlar kullanilir. Genellikle
Aortobikaval ~ kaniilasyon  yapilir,  kavalar  doniiliir,
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kardiyopulmoner bypassa altinda aortaya kross klemp ile
kardiyak arrest saglanir ve sag atriyotomi yapilir. Cevre dokular
tanimlanir ve interatriyal septum goriiliir defekt biiyiikliigiine
uygun yama defekti kapatacak sekilde siiture edilir. Defekt
biiytlikliiklerine gore otolog perikard kullanilabilecegi gibi
heterolog perikard veya dacron, PTFE(Politetrafloroetilen) gibi
sentetik yamalar da kullanilabilir. Son siiturlardan 6nce sol kalp
doldurularak hava bosaltilir ve kapatilir. Ardindan sag
atriyotomi kapatilir.

Biiyiik defektlerde veya rim yetersizligi durumunda
yama kullanim1 tercih edilir. Otolog perikard veya sigir
perikardi, gluteraldehit ile muamele edilerek kullanilir. Cift
yama teknigi, ozellikle siniis venozus tipi ASD'lerde anormal
pulmoner vendéz doniis olan hastalarda uygulanabilir. Bu
teknikte, bir yama ile defekt kapatilirken, ikinci bir yama ile
superior vena kava (SVC) genisletilir. Bu sayede pulmoner
vendz doniis korunur ve SVC'de darlik olugsmasi 6nlenir(lyer et
al., 2007).

Warden Prosediirii anormal pulmoner vendz doniisii olan
hastalarda SVC’nin pulmoner venin ag¢ildigi yerin tizerinden
transekte edilip; pulmoner venéz doniisiin ASD araciligi ile sol
atriyuma drene olmasini saglayacak sekilde ASD’nin bir yama
ile kapatilmasi ve SVC’nin sag atriyuma anastomoz edilmesidir.

7. DOGAL SEYIR VE PROGNOZ

ASD'li hastalarda dogal seyir, defektin boyutu ve sant
miktarina bagl olarak degisir. Kiigiik defektler spontan olarak
kapanabilirken, bulylk defektler uzun doénemde pulmoner
hipertansiyon, sag kalp yetmezligi ve atrial aritmiler gibi ciddi
komplikasyonlara yol acabilir. Tedavi edilmeyen hastalarda
ortalama yasam beklentisi kisalmakta ve yasam kalitesi
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diismektedir. Ancak erken tani ve uygun tedavi ile hastalarin
prognozu 6nemli 6l¢iide iyilestirilebilir.

8. SONUC

ASD, erigkin donemde sik karsilasilan konjenital kalp
hastaliklarindan biridir. Erken tan1 ve uygun tedavi ile hastalarin
uzun donem prognozu iyilestirilebilir. Transkateter kapama
yontemi, uygun hastalarda cerrahiye gore daha avantajhidir.
Ancak biiyiik defektler veya eslik eden anomaliler durumunda
cerrahi tedavi tercih edilmelidir. Hastalarin diizenli takibi ve
olast komplikasyonlarin erken tespiti, tedavi basarisini artiran
onemli faktorlerdir,
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