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OZET:Trikiispid kapak displazisi korda ve papiller kaslanin gelisim bozuklugu, kapak dokusunun kalinlagmasi ya da agenesisi ile karakterli konjenital trikispid kapak malf-
masyonlandan biridir. Trikiispid kapak displazisi ve birlikte pulmoner atrezi bulunan iki ayri vaka otopsi bulgulanyla sunulmug ve bu nadir kardiak patolojinin dzellikleri

fartigiimigtir.

SUMMARY: TRICUSPID VALVULAR DYSPLASIA AND PATHOLOGIC SPECTRUM. Tricuspid valvular dysplasia is a congenital malformation of the tricuspid valve
characterized by the faulty development of chordae and papillary muscles and thickening or agenesis of the valvular tissue. Autopsy findings of two cases of tricus-
pid valvular dysplasia associated with pulmonary atresia are presented and some aspects of this rare cardiac pathology are discussed.

GIRIS

Trikuspid kapagin konjenital malformasyonlarn displazi
ya da yapraklarin bazal baglantilarinin asagi dogru yerlesi-
mi ile karakterli klasik Ebstein anomalisi seklinde olmakta-
dir (2,4).

TrikGspid kapak displazisinin karakteristik bulgulari;

a) Kapak yapraklarnin fokal ya da diffliz kalinlasmasi,

b) Korda ve papiller kaslarin gelisim bozuklugu,

c) Ventrikil duvarindan kapak komponentlerinin hatal
ayrilmalar,

d) Kapak dokusunun fokal agenezisidir (2).

Displazinin karakteristik bulgularinin natiri ve derecesi
vakadan vakaya degisebilmektedir. Vakalarin patolojik
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ozellikleri 3 grade verilerek belirlenmektedir.

"Grade 1" vakalarda kapakta papiller kas ve korda ten-
dinea normal olarak gériilmekte olup yalnizca kapak yap-
raklarinda hafif ve kismi noduler fibréz doku seklinde kalin-
lagmalar mevcuttur.

"Grade 2"de kapak yapraklarinda oldugu gibi papiller
kas ve korda tendineada da bozukluk vardir. Kapak yap-
raklari normalden daha uzun, diizensiz, ddemli olup, fibroz
doku ile kalinlagsmalar géstermektedir. Korda tendinea da
kalinlagmis ve kisalmigtir. Bu bulgulara ilaveten kordal bag-
lantilarda da anomali gériilebilir. lyi gelismemis papiller kas-
lar kapak yapraklarina direkt olarak baglanirlar.

"Grade 3" displazi ise kapak dokusunun fokal agenezisi
ile karakterlidir. Genel olarak yapraklar kalinlagsmig, uzamis
ve ylzeyleri dizensiz gorinimdedir. En dnemli 6zellik ka-
pak dokusunun direkt olarak sag ventrikil duvarina yapis-
masidir. Siklikla yaprak genis bir alan halinde ve tim yiize-
yi ile ventrikdll duvarina yapigtidi igin, yaprak ve duvar ara-
sinda hicbir aralik izlenemez. Yaprak dokusunun en alt bo-
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Resim 1: Ventrikiil duvarina direk yapisan papiller kas ve korda tendinea icerme-
yen trikiispid septal yaprak (kisa okla igaretli), normalden uzun diizensiz kalinlas-
malar gosteren, kisa korda tendineaya sahip posterior ve anterior yapraklar (uzun

okla isaretli).

limi, sag ventrikdl kavitesinde rudimenter olarak izlenir ve
histolojisi de duzensiz fibroz kalinlagsmalar seklindedir (2).

VAKA SUNUMU -

VAKA: 33 yasindaki annenin 4.
gocugu olarak sezaryanla dogurtu-
lan erkek bebekte dogum sonrasi
solunum gig¢liga belirdi. Akciger
grafisinde, global kardiyomegali sap-
tanan ve mezokardiyak odakda 3°/
6°'den pansistolik Gftrim duyulan
hasta konjenital kalb hastaligi 6n ta-
nisi ile incelemeye alindi. Ozgegmi-
sinde anne-baba, diger kardesler
saglikh olup, anne-baba arasinda ak-
rabalik mevcut degildi. Annenin ge-
beligi sirasinda ilag alimi, enfeksiyon
ya da x-ray oykisu yokiu. EKG'de
sag aks saptandi. Ekokardiyografi-
sinde, sag artriumda ileri derecede
dilatasyon ile trikiispid kapak patolo-
jisi ve Ebstein anomalisi olabileceqi
dislinildi. Laboratuvar inceleme-
sinde hemoglobin 20,5, BK 8900, pe-
riferik yaymasinda pargal % 68, go-
mak % 2, lenfosit % 30, trombositleri
kimeli idi. Pihtilagma_zamani 12",
PTZ 45", BUN, Na, K, Ure ve Kreati-
nin degerleri normal sinirlarda idi. id-
rar bulgulari normal olarak degerlen-
dirildi.

Otopsisinde; dig gorinim ve
kalb disinda diger organlarda bir ano-

mali saptanmadi. Kalpte sag atri-
um dilate gorinimdeydi ve tri-
kispid kapak anomalisi mevcut-
tu. Kapagin septal yapraginin ug
kismi ventrikiil limenine dogru
rudimenter, noddler flep seklinde
uzaniyordu ve septal yaprak di-
rekt ventrikil duvarina yapis-
maktaydi. Korda ya da papiller
kas izlenmiyordu (Resim 1). Yap-
ragin bilyiik kismi miyokarda ya-
pismasi ile birlikte, bazal baglanti
yeri normal olarak izlendi. Grade
3 displazi olarak, septal kapak-
taki bulgular degerlendirildi. Ka-
pagin anterior ve posterior yap-
raklarinda Grade 2 displazi goz-
lendi. Yapraklar normalden uzun
ve ylzeyi dizensizdi. Korda ten-
dinea normalden kisa, papiller
kas normal gorinimdeydi. Kapa-
gin mikroskopik incelenmesinde,
septal yapragin bazal yapismasi-
nin normal oldugu ancak biiyik
kisminin miyokarda yapisik sey-
rettigi saptandi. Ug kismi nodi-
lerdi (Resim 2). Anterior ve pos-
terior yapraklar diizensiz ve fib-
roz kalinlagsmalar gosteriyordu.
Trikiispid kapak anomalisi ile
birlikte pulmoner atrezi saptandi.

Foramen ovale 1 cm. ¢apinda agikti. Duktus arteriosus
acikti. Ventrikill septumu intaktti. Mitral kapak ve aort ka-

paginda patoloji saptanmadi.
VAKA 2: 29 yasindaki annenin 3. gebeliginden yasayan
3. gocuk olarak 2400 gm. agirlikta normal spontan vajinal

Resim 2: Ventrikiiler kaviteye dogru rudimenter, nodiiler fibréz yapt geklmde
uzanan septal kapak dokusu, H & E x 40.
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Resim 3: Diizensiz fibroz kalinlasmalar gésteren trikiispid kapak dokusu, H & E x 40.

yolla dogan kiz bebegin amnion sivisi mekonyumluydu ve
dogdugu andan itibaren solunum sikintisi ve siyanozu mev-
cuttu. Prenatal olarak x-ray, enfeksiyon ya da ilag dykisi
alinmadi. Bebegin anne ve babasi saglikh olup, aralarinda
akrabalik mevcut degildi. Kardesglerinden birinin retinoblas-
tom tanisi vardi.

Konjenital kalb hastaligi tanisi ile incelenen vakada si-
yanoz, ciltte petesi ve ekimoz seklinde dokuintiler saptan-
di. Kalpte ksifoid altinda thrill (+) ve sternum altinda 5°/6°
sistolik Gfarim vardi. Akciger grafisinde, kardiyomegali
godzlendi. Ekokardiyografisinde ASD, pulmoner hipoplazi,
sag atriumda ve sag ventrikiilde dilatasyon saptandi. Labo-
ratuar incelemesinde hemoglobin 16, BK 27000, periferik
yaymada ¢gomak % 4, pargali % 62, monosit % 1, lenfosit %
32, trombositler kime idi. Aglik kan sekeri, BUN, Na ve K
degerleri normal sinirlarda idi. idrar degerleri normaldi.

Otopside de dis gorinimi ve kalb disinda diger organ-
larda bir patoloji saptanmadi. Kalbte sag atrium ve sag
ventrikiltn ileri derecede dilate oldugu gorilda. Trikispid
kapak yapraklarinin bazalde baglantili yerleri normal olarak
degerlendirilerek Ebstein's anomalisi olmadigi saptandi.
Ancak, anterior yaprakta daha belirgin olmak Gzere her {g¢
yapragin olduk¢a uzun ve genis, ylzeylerinin dizensiz,
graniler gérinimde olduklar izlendi. Korda tendinealar da
kisa ve kalindi. Papiller kaslar normal gériinimdeydi.

Trikispid kapagin mikroskopik incelemesinde septal,
anterior ve posterior yapragin diizensiz, mukoid fibroz ka-
linlagmalar gosterdigi izlendi (Resim 3). Korda tendinealar-
dan hazirlanan kesitlerde de fibr6z kalinlagsma gériildi. Va-
kada trikiispid kapak patolojisine ilaveten pulmoner atrezi
saptandi. Foramen ovale 1,3 cm. agikti. Duktus arteriosus
agikti. Ventrikil septumu, mitral kapak ve aort kapagi nor-
mal olarak izlendi.

TARTISMA
Trikiispid kapakta Ebstein anomalisi disinda yapraklar,

kordalar ya da papiller kaslardaki
degisik malformasyonlar displazi
olarak isimlendirilmektedir. Papil-
ler kaslarin gelisim bozuklugu,
hatali ve tam olarak geligmemis
kordalar sonucunda yaprak do-
kusunun direk olarak malforme
papiller kasa ya da sag ventrikdl
duvarina yapismasi ile yaprak
dokusunun yoklugu ya da kalin-
lagsmasiyla karakterli displazi
makroskopik ve mikroskopik bul-
gulara dayanilarak 3 grade olarak
degerlendiriimektedir (2). Bizim
ilk vakamizdaki gibi yapragin
ventrikll duvarina yapistigi, kor-
da ve papiller kasin izlenmedigi
yani kapak dokusunun fokal age-
nezisi ile karakterli displazinin en
agir formu grade 3'dir. Kanjuh ve
aradaslan tarafindan ilk olarak
tanimlanan konjenital "unguarded
tricuspid orifice" anomalisinde
sag atrium ve sag ventrikil ara-
sinda normal orifis olmasina rag-
men ftrikispid kapak dokusu
mevcut degildir (3). Bu sekildeki
trikispid kapak dokusunun total
olarak yoklugu da fokal agenezis gibi grade 3 displazi gru-
bunda klasifiye edilmektedir (2). Ancak bu sekildeki vaka-
larda kapak dokusunun total ya dafokal agenezisi hem
makroskopik hem de mikroskopik olarak ¢ok iyi degerlendi-
rilmelidir. Clnkl bizim vakamizdaki gibi yaprak dokusunun
bulundugu ancak sag ventrikil duvarina gémdli oldugu va-
kalar, kapak dokusunun agenezisi olarak yanhslikla yo-
rumlanabilirler. Trikispid kapagin agir displazisi kapagin
her O¢ yapragini ya dabir kismini tutabilir. Diger kapak nor-
mal ya da grade 1 veya 2 olabilir(2). Bizim ilk vakamizin da
diger bélimi ve 2. vakamiz total olarak uzun ve yizeyi di-
zensiz gorunumde fibréz kalinlagsmalar gosteren yaprak
dokusu, kisa kordalarla karakterli grade 2 displazi idi.

Trikuspid kapak displazisi ile Ebstein anomalisi birlikte
goriilebilir. 2 vakamizda da bazal baglantinin asag: dogru
yer degistirmeyip, Ebstein anomalisinin olmadigi gézlen-
mistir. Triklispid kapak displazisi olan 36 vakanin incelen-
digi bir seride de 11 vakada yalnizca displazi saptanmis
olup Ebstein's anomalisi gorilmemistir (2).

Trikdspid kapak anomalileri ile gorilen diger kardiyak
anomalilerin baginda pulmoner atrezi gelmektedir (1,2,4).
"Unguarded Tricuspid Orifice" ve diger displazik vakalarda,
her iki vakamizdaki gibi pulmoner atrezi birlikte géralmekte-
dir (1,3). Ebstein anomalisinde pulmoner atrezi % 33 ora-
ninda gorilmekteyken, trikiispid kapak displazilerinde bu
oranin % 80'e ¢ciktigi bildirilmektedir (2).

Pulmoner atrezili ve dilate sag kalbi olan displazi vaka-
lari en kétl prognozlu vakalardir (1). Trikispid kapak disp-
lazili bir kisim vakada biiyik damarlarin transpozisyonu,
foramen ovale tipindeki defektler daha nadiren VSD, suba-
ortik stenoz seklindeki kardiak anomaliler de gorulebilir
(2,4).

Ebstein malformasyonu ve trikiispid kapak displazi va-
kalarinin histolojik inceleme yapilmadan ekokardiyografi ile
ayirt edilmesinin bazen son derece zor oldugu belirtilmek-
tedir (1). Bizim ilk vakamizda da ekokardiyografi ile trikis-
pid kapak anomalisi tespit edilmis ancak kesin tani otopsi-
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de makroskopik ve histopatolojik inceleme ile konmustur.

Sonug olarak, trikiispid kapak malformasyonlar displa-
zi, Ebstein anomalisi ya da kombine displazi-Ebstein ano-
malisine kadar degisen bir spektrum gdsterirler.
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