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Ozet

Diskret subaortik membran (DSM) nadir rastlanan bir konjenital subaortik stenoz sebebidir. izole se-
kilde goriilebildigi gibi diger konjenital malformasyonlarla birliktelik gdsterebilir. Ozellikle izole sekli
sikhkla eriskin yasa kadar bulgu vermez. Klinigi aort stenozu ile ayni olup dikkatli bir ekokardiyografik
inceleme ile tani koyulabilmektedir. Ozellikle yerlesimi hemen kapak altinda olan vakalarda tani atla-
nabilmektedir. Bu tir olgularda yillik % 1 ani kalp 6limu riski mevcut olup, sol ventrikil hipertrofisi
varliginda bu oran artabilmektedir. Olgumuz ani kalp 6limu ile hastaneye basvuran 13 yasindaki has-
tayl anlatmaktadir. Hasta yaklasik 8 yil 6ncesinde romatizmal kapak hastaligi tanisi konulmasina rag-
men DSM varligl gozden kagmistir. Hastaya yaklasik 30 dakika basarili kardiyopulmoner resisitasyon
uygulandi ve kardiyak ritim ve hemodinamik stabilite saglandi. Ancak hasta transportundaki gecikme
nedeniyle iskemik ensefalopati gelisimi engellenemedi.

Anahtar Kelimeler: Subaortik membran, Ani kardiyak 6lim

Sudden Cardiac Death Occured Secondary to Discrete Subaortic
Membrane: Young Case That Followed as Rheumatic Valvular
Disease

Summary

A discrete subaortic membrane (DSM) is a rare cause of subaortic stenosis. It can be seen in isolated
form or associated with other congenital malformations. isolated form usually tend to be asym-
tomatic until adult age. Clinical presentation is similar to aortic stenosis and it can be diagnosed with
detailed echocardiographic study. Diagnosis can be overlooked if the localization of the membrane
is just beneath the aortic valve. incidence of sudden cardiac death (SCD) is about 1% in such cases.
Incidence rate can be higher in the presence of left venricular hypertrophy. Here, we talked about a
13 year-old patient presented with SCD. In the medical backgound of patient; there was a history of
cardiac murmur and he diagnosed as rheumatical heart disease 8 years ago. Precence of DSM was
overlooked. After presentation, succesful cardiopulmonary resuscitation was performed. Despite of
resuscitation, ischemic encephalopathy was developed due to delay in the patient transport.
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Giris

kin yasa kadar bulgu vermez. Klinik olarak aortik ka-
Diskret subaortik membran (DSM) nadir gorlen bir pak stenozu ile ayni bulgular verir ve siklikla tanisi
konjenital anomali seklidir. Izole formlari sikhkla eris-  gozden kacgabilmektedir.’
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13 yasinda erkek hasta yolda ytrirken ani gelisen
senkop sikayetiyle acil poliklinigine getirildi. Hastanin
transportunun yaklasik 30 dakika strdugi 6grenildi.
Ozgecmisi sorgulandiginda; yaklasik 8 yil 6ncesinde
kalpte Gfuriim tespit edilmis. Hastaya romatizmal aor-
tik kapak hastaligi tanisi konulmus ve aylk penisilin
profilaksisi onerilmis. Hasta gecen sure icerisinde d-
zensiz olarak kontrollere gitmis. Hastanin acil polikli-
niginde ilk degerlendirilmesinde kardiyopulmoner ar-
rest saptandi. Hasta enttibe edildi ve yakasik 30 daki-
ka kardiyopulmoner restsitasyon uygulandi. Resusi-
tasyon sonrasi kardiyak ritim ve inotrop desteginde
kan basinci cevabi alinan hasta yogun bakim Unitesine
alindi. Hastanin elektrokardiyografisinde (EKG) prekor-
diyal yaygin ST elevasyonlari saptanmasina ragmen,
kardiyak enzim degerleri normal sinirlarda izlendi
(Sekil 1).

e 8 g Sy g R, S S Bl B2
i 25 = O s s s =i =35

IS W SRS R R S R 'ﬂl--"J- -!M, -'f'fll

TR S STV SV s atts : L ARRBERTNEY

.| I FREHT Iy T s
|'1’i‘1"\'—|'1“1“-|“" = "_'..“.‘lj.—"""

& :"'-\. ‘\_ H\H el

T T i ) B O T B e R e ot B B el ]

Sekil 1: Reslisitasyon sonrasi hastanin ¢ekilen ilk EKG’sinde
prekordiyal derivasyonlarda ST segment elevasyonlari dik-
kati gekiyor

Hastaya yapilan ekokardiyografik incelemede;
ejeksiyon fraksiyonu %70 saptanirken, belirgin sol
ventrikdl hipertrofisi (SVH) gozlendi (septum-1.6 cm,
posteriyor duvar-1.5 cm) (Sekil 3a). Aortik kapak bi-
kuspid yapida izlenirken, kapak aciliminda herhangi
bir kisittanma saptanmadi (Sekil 2). 1 (+) aortik kapak
yetersizligi mevcuttu. Aortik kapagin hemen altina ya-
pismis parasternal kisa eksende yarimay goriintist ve-
ren ince subaortik membran izlendi (Sekil 3b). Aortik
kapak seviyesinde cw doppler ile maksimal 67 mmHg,
ortalama 41 mmHg gradiyent saptandi (Sekil 4). Hafif
mitral yetersizligi disinda eslik eden ek anomali ve/ve-
ya patoloji saptanmadi. Tahmini pulmoner arter basin-
c1 25 mmHg olcildi. Hastanin takibinde 24 saat so-
nunda inotrop ihtiyaci kaybolmasina karsin iskemik
ensefalopati gelisimi izlendi. EKG'de izlenen ST ele-
vasyonlari yerini sol ventrikil hipertrofisi bulgularina
birakti. Tekrarlanan ck-mb ve troponin-1 degerlerinde
artis izlenmedi. Hasta 3. glin sonunda ekstiibe edildi.

Belirgin norolojik defisit gozlenen hasta rehabilitasyon
programina alindi.

Sekil 2: Parasternal uzun eksen M-mode incelemesinde
aort kapak agilimi net olarak gézleniyor (a). Parasternal
kisa eksende aort kapak agiliminda herhangi bir kisitlan-
ma izlenmiyor. Kapak uglarinda jet akima baglh olusan de-
formasyon gézleniyor (b)

Sekil 3: Parasternal uzun eksende aort kapak seviyesi ve
subaortik membran yerlesimi ayri oklarla belirtilmis. Ayni
goriintiide belirgin sol ventrikiil hipertrofisi dikkat ¢cekiyor
(a). Parasternal kisa eksende aort kapak altindan alinan
kesitte yarim ay seklinde membran gériintiisii izleniyor (b)
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Sekil 4: Subaortik membran (stiinden yapilan CW-doppler
incelemesinde maksimal 67 mmHg, ortalama 41 mmHg
gradiyent saptand..

Tartisma

Subvalviiler aort darhigi, dogumsal aort darliklarinin
%38-20’sini olusturur. DSM sabvalviiler aort darligi va-
%?75-85'inden sorumludur.

eriskin yasa kadar sikhkla bulgu vermez. Olgularin

kalarinin Izole formlari
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%50-65"inde eslik eden konjenital anomali mevcut-
tur. Ventrikiler septal defekt en cok birliktelik gosteren
anomali olup; aort koarktasyonu, PDA, cift stiperiyor
vena kava, valviiler aort darligi gibi anomalilerle bir-
liktelik gosterilmistir." Olgularin biiytik kisminda aortik
kapak 3 kuspilidir ve olgumuzda goruldugu gibi bi-
kuspid kapak birlikteligi nadirdir.

izole olgular uzun yillar asemptomatik seyreder.
Olgularin buytik kisminda Gftirim hikayesi mevcut
olup en sik saptanan semptomlar, nefes darhigi, carpin-
t1, gogus agrisi ve senkoptur.

Olgumuzda aralikh ¢arpinti ve nefes darligi sikayet-
leri olmasina ragmen senkop hikayesi yoktu. ilk sen-
kop ani kalp liimii (AKO) seklinde ortaya ¢ikmusti. Bu
tir olgularda yillik %1 AKO riski mevcut olup, yakin
takip ve zamaninda tedavinin 6nemi buytiktir.?

DSM olgularinda membran yerlesimi kapagin he-
men altinda olabildigi gibi, kapagin 1 cm asagisina ka-
dar uzanabilir. Membran genellikle yarim ay veya ya-
ka seklinde ince bir perde gibi gortntl verir. Kapagin
hemen altinda yerlesim gosteren DSM olgularinda ta-
ni sikhkla valviler kapak hastaligi ile karisabilir.> Bu
tir olgularda kapak acilimi net goriilmesine ragmen
gradiyent varligi dikkatli bir inceleme icin uyarici ol-
malidir. Tam tani konulamayan olgularda transozefa-
geal ekokardiyografi veya 3 boyutlu ekokardiyografik
inceleme ile DSM varligi gosterilebilir.*> Olgumuzda
da benzer sikinti yasanmis olup; hasta uzun stire ro-
matizmal kapak hastaligi tanisiyla takip edilmistir.
DSM olgularinda progresyon valviiler aort darligina

gore daha hizli olup hastalar yakin takip gerektirir.
Olgularin yaklasik yarisinda kapak cevresinde olusan
jet akim nedeniyle aortik kapak yetersiligi gelismekte-
dir. LVOT gradiyentinin >50 mmHg oldugu olgularda
ve kapak yetersizligi gelisen hastalarda cerrahi tedavi
dustintlmelidir.’ Olgumuzda hafif kapak yetersizligi
saptanmasina karsin LVOT’daki gradiyentin ytiksekligi
operasyon zamaninin geldigini gostermektedir. DSM
olgularinda balon ile dilatasyon yontemiyle tedavi sek-
li bildirilmis olsa da tedavide yaygin kabul gérmemis-
tir. Cerrahi tedavide membran rezeke edilir. Ozellikle
sol ventrikil hipertrofisi olan hastalarda yapilacak mi-
yektominin rekirrensi azaltacagi gosterilmistir.b Orta
ve ileri kapak yetersizligi varliginda kapak replasmani
yapilmahdir. Cerrahi mortalite %0-6 arasinda olup;
postop takipte yillik ekokardiyografi ile LVOT'da gra-
diyent 6lcimt yapilir ve aortik kapagin fonksiyonlari
degerlendirilir. Asemptomatik olup cerrahi sinirina gel-
meyen DSM olgularinda infektif endokardit profilaksi-
si yaptlmalidir. SVH varhiginda beta-bloker tedavi arit-
mik komplikasyonlari azaltir.

Sonug¢

DSM nadir gortiilen bir konjenital anomali olmasina
kargin, tanisi gbzden kacabilen ve AKO gelisimine ze-
min hazirlayan bir patolojidir. Ozellikle aort kapak
acikhgr net gozlenen ve beraberinde kapak ustiinde
gradiyent ve SVH saptanan hastalarda DSM varligina
yonelik dikkatli bir ekokardiyografik inceleme yapil-
malidir. DSM progresyonu hizli olabileceginden bu tir
olgular yakindan takip edilmeli ve cerrahi zamani er-
telenmemelidir.
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