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Dogumsal kalp hastaliklari

Tanim. Dogumsal (dogumda mevcut olan) kalp hastaligl, dogumdan 6nce anormal kalp gelisimine
bagli olarak kalbin yapi ve isleviyle ilgili bir sorunu gosterir.

Etiyoloji. Dogum defektinin en sik tipi olan, dogumsal kalp hastaligi (CHD), kalbi etkileyen pek ¢ok
farkh sorunu tanimlayabilir. Dogumsal kalp hastaligi, yasamin ilk yilinda, 6teki herhangi bir dogum
defektinden daha ¢ok 6lim nedenidir. Bu defektlerin gogunun dikkatli bicimde izlenmesi gerekir. Kimi
zamanla iyilesse de, digerleri tedavi gerektirecektir.

Dogumsal kalp hastaligi, siyanotik (gorece oksijen yetersizliginin neden oldugu mavi diskolorasyon) ve
non-siyanotik olarak, siklikla iki tipe ayrilir (Tablo 1). Siyanotik kalp defektlerinin 5 T’si, Fallot tetralojisi
(ToF), blyilik arterlerin transpozisyonu (ToGA), trunkus arteriyozus (TA), total anormal pulmoner
venoz geridonis (TAPVR) ve triklispid atrezisidir (TA).

Tablo I. Dogumsal kalp hastaliginin tipleri.

Siyanotik CHD Non-siyanotik CHD

Fallot tetralojisi (ToF) Ventrikiler septal defekt (VSD)

Bliylik damarlarin transpozisyonu (TGV) Atriyal septal defekt (ASD)

TrikUspit atrezisi (TcA) Patent duktus arteriyozus (PDA)

Total anormal pulmoner venoz geridonis (TAPVR) Aortik stenozis (AS)

Trunkus arteriyozus (TA) Pulmonik stenozis (PS)

Hipoplastik sol kalp (HLH) Aorta koarktasyonu (CoA)

Pulmoner atrezi (PA) Atriyoventrikiler kanal (endokardiyal yastik defekti)
TAPVR’ln kimi formlar (ECD)

Ebstein anomalisi (EA)

Bu sorunlar tek basina veya birlikte olusabilir. cogu izole bir defekt olarak olusur ve diger hastaliklarla
birlikte bulunmazlar. Bununla birlikte, CHD’lar, -Down sendromu, trizomi 13, Turner sendromu,
Marfan sendromu, Noonan sendromu ve DiGeorge sendromu gibi-, cesitli genetik ve kromozomal
sendromlarin bir pargasi da olabilirler.

Pek cok dogumsal kalp defekti icin bilinen hicbir neden identifiye edilememistir. Dogumsal kalp
hastaliklarinin incelenmeleri ve arastirmalari sirmektedir. Gebelik sirasinda, akne icin retinoik asit
gibi ilaclar, kimyasallar, alkol ve enfeksiyonlar kimi dogumasl kalp sorunlarina yardim edebilir.

Semptomlar. Semptomlar spesifik duruma dayanir. Dogumda CHD mevcutken, semptomlar hemen
ortaya cikmayabilir. Aorta koarktasyonu gibi defektler, yillarca bir soruna yol agmayabilir. Kiguk
ventrikiiler septal defektler (VSD) asla herhangi bir soruna neden olmayabilir ve VSD’li kimi insanlar
normal fiziksel aktiviteye ve normal bir émre sahiptirler.

Tetkik ve testler. Tanisal testler spesifik duruma baghdir.

Tedavi. Kimi CHD’lar yalnizca medikasyonla tedavi edilebilirken ¢cogu cerrahi gerektirir.



Prognozis. Hastanin sahip oldugu spesifik defekte baghdir.
Olasi komplikasyonlar. Komplikasyonlar, spesifik durum ve tedaviye baghdir.

Profilaksi. Gebelik sirasinda alkol ve 6teki ilaglardan sakinilir. Doktorlar herhangi bir medikasyon
recete etmeden 6nce kadinin gebe oldugundan haberdar olmahdirlar. Kadinin kizamikciga (rubella)
bagisik oldugunu gérmek icin gebelikte erkenden bir kan testi yapiimalidir. Eger anne bagisik (immdin)
degilse, rubellaya herhangi bir olasi temastan kacinmalidir ve dogumu takiben hemen asilanmalidir
(Tablo II). Diyabetli kadinlarda gebelik sirasinda kot bicimde kontrol edilen kan sekeri dlzeyleri de,
gebelik sirasindaki konjenital kalp defektlerinin yliksek oraniyla birliktedir.

Tablo Il. Rubellanin neden oldugu kardiyak anomaliler.

Siyanotik CHD Non-siyanotik CHD
PS VSD
ToF ASD
TA PDA
Transpozisyon ve malpozisyon kompleksleri AS

CoA

Uzmanlar, gebelik sirasinda kimi ilaglarin ve regetesiz (OTC) medikasyonlarin ve sokak ilaglarinin kalp
defektlerinin riskini artiracagina inanirlar. Konjenital (dogumsal) kalp hastaliginda rol oynayan kimi
herediter faktorler olabilir. Genetigin pek ¢ok hastalikta rol oynadigi gérilir ve ¢ok sayida aile Gyesini
etkileyebilir. Taramada bunlar konusulmalidir.

Gebe anneler iyi prenatal bakim almalidir. Pek ¢ok dogumsal defekt, bir obstetrisyan tarafindan
yapilan rutin ultrason tetkikinde bulunabilir. Ondan sonra dogum beklenilir, -pediatrik kardiyolojist,
kardiyotorasik cerrah ve neonatolojist gibi-, uygun medikal personel mevcut olur ve gerektigi gibi
yardim etmek icin hazir olabilir. Béyle hazirlanma, kimi bebekler icin yasamla 6liim arasindaki fark
anlamina gelebilir.

Pediatrik kalp cerrahi

Cocuklarda kalp cerrahisi CHD’li bir cocugun kalp defektini onarmak icin yapilir. Pek ¢ok cesit kalp
defekti vardir. Kimi minor, kimileri ciddidir. Defektler kalbin icinde veya kalbin disindaki buytk
damarlarda olusabilir. Kimi kalp defektleri bebek dogduktan hemen sonra cerrahi gerektiriken,
kimileri cerrahi i¢cin aylarca veya vyillarca bekleyebilir. Kimi kalp defektlerinin onarilmasi
gerekmeyebilir.

Kalp defektini onarmak icin tek cerrahi kafi olabilir, ancak bazen bir seri islem gerekebilir.
Cocuklardaki konjenital defektleri onarmak icin Gg farkli teknik vardir:

(1) Agik-kalp cerrahisi icin kardiyo-pulmoner bypass (kalp-akciger bypass makinesi) kullanilir (Sekil 1).
Cocuk genel anestezi altindayken, sternotomi yapilir. Ozel tiplerle kalp-akciger bypass makinesine
baglanir. Bu makine, cerrah kalbi onariyorken, kana oksijen ekler, kani sicak tutar ve vicudun geri
kalanina kan gonderir. Makine kullanarak kalbin durmasi saglanir. Duran kalp, kalp kasina, kalp
valflarina ve kalp disindaki damarlara onarimi mimkin kilar. Onarim yapildiktan sonra, makine
cikarilir ve kalp yeniden baslatilir. Sternotomi ve deri insizyonu kapatilir.



Sekil 1. Kalp-akciger bypass makinesi.

(2) Kimi kalp defektleri torakotomi (kaburgalar arasindan toraksin agilmasi) yapilarak onarilir (kapali-
kalp cerrahisi). Bu cerrahi 6zel enstrimanlar ve kamera kullanilarak da yapilir (video-asiste
torakoskopik cerrahi, VATS).

(3) Kalpteki defektleri onarmak igin bir diger yol bacak arterlerinden kateterler sokmak ve onlari kalbe
dek gecirmektir (endo-vaskiiler kardiyak islemler). Yalnizca kimi kalp defektleri bu yolla onarilabilir
(Sekil 2).

Sekil 2. Kateterizasyon masasi ve telin tutulusu. Multi-fenestrated septal occluder cihazi (Amplatzer) (sagda).

Genel olarak cerrahi gerektirecek semptomlar sunlardir: (1) Mavi veya gri deri, dudaklar ve tirnak
yataklari (siyanozis); bu semptomlar kanda yeterli oksijen olmadigini (hipoksi) gosterir; (2) Akcigerler
“iIslak”, konjeste veya siviyla dolu oldugundan glg¢ solunum (kalp yetmezligi); (3) kalp hizi veya
ritmindeki problemler (aritmia); (4) K6ti beslenme veya uyuma ve ¢ocugun biylme ve gelisme
eksikligi.

Cocuklarda kalp cerrahisi yapacak hastanelerin ve tibbi merkezlerin, bu cerrahileri yapmak (izere
egitilmis cerrahlari, hemsireleri ve teknisyenleriyle, cerrahiden sonra yogun bakim biriminde (ICU)
cocuklari takip eden personeli vardir. Cerrahiden 6nce (1 hafta), cocuk/ailesi tedavi ve sonuglar
hakkinda bilgilendirilmeli ve onam formu (/CF) alinmalidir.

Cerrahinin/kalp cerrahisinin riskleri sunlardir: (1) Cerrahi sirasinda veya cerrahiden sonraki giinlerde
kanama; (2) ilag reaksiyonlari; (3) Solunum problemleri; (4) Enfeksiyon; (5) Trombi; (6) Hava
embolizmi; (7) Pnémonia; (8) Aritmiler; (9) Miyokard enfarktiisii; (10) inme (stroke).



Cerrahi Oncesi pek cok tetkik ve test yapilabilir: (1) Kan testleri (CBC, elektrolitler, pihtilasma
faktorleri ve “cross match” gibi); (2) CXR; (3) EKG; (4) Ekokardiyogram (ECHO, kalp ultrasonu); (5)
Kardiyak kateterizasyon; (6) Oykii ve fizik muayene.

Pek cok cocuk, acik-kalp cerrahisinden sonra ICU’de 2-4 glin ve hastanede 5-7 giin kalir. Bu sireler
kapali-kalp cerrahisinden sonra daha kisadir. Yogun-bakim biriminde, (1) Endotrakeal tiiple
respiratore bagli kalabilir; (2) IV hatlardan sivi ve ilaglar verilir; (3) IV ve IA hatlardan cesitli 6lglimler
yapilir; (4) Toraks boslugundan hava, kan ve sivi drenaji icin 1-2 toraks dreni yerlestirilmistir; (5)
Nazogastrik tiip, mideyi bosaltmak ve ilag vermek icin birkag giin kullanilir; (6) Uriner bir kateter idrar
dreni ve 6l¢imi igin kullanilir; (7) Cocugu monitorize etmek icin pek ¢ok elektriksel hat ve kateter
kullanihir.

Cocugun derlenmesi (nekahat) birkag hafta sirebilir. Takip vizitleri pediatrik kardiyolog tarafindan her
6-12 ayda yapilir.

Prognoz, cocugun durumuna, defektin tipine ve cerrahinin tipine baglidir. Pek ¢ok cocuk tlimuyle
iyilesir ve normal, aktif bir yasama doner.



Ventrikiiler septal defekt

Tanim. Ventrikller septal defekt (VSD), kalbin sag ve sol ventrikiillerini ayiran duvardaki bir veya daha
fazla deligi/defekti tanimlar. En sik dogumsal kalp defektlerinden biri olan VSD, tek basina veya 6teki
konjenital hastaliklarla birlikte olusabilir (Sekil 1).

Ventriktler septal defekt VSD~

Sekil 1. Ventrikiiler septal defekt (VSD). interventrikiiler septumdaki aciklig1 gbsteren sematik resim. PA, pulmoner arter; LA,
sol atriyum; PV, pulmoner ven; LV, sol ventrikil; VSD, ventrikiler septal defekt; RV, sag ventrikiil; IVC, inferior vena kava;
RA, sag atriyum; SVC, sliperior vena kava

Ventrikiler septal defektler, muskiler, perimembrandz ve juxtaarterial olabilir (Sekil 2).

[ Perimembrandz defektler
-Subaortik
-Santral fibréz govde
Uzerinde

[ Subarteriyel defektler
-aortik ve pulmoner valflar
arasinda

B Muskiler defektler

-Tum muskiiler septum

Subarteriyel

Muskuler

Perimembrandz

Atriyoventrikller kanal-tip

Sekil 2. Ventrikiller septal defektin tipleri.

Etiyopatogenezis. Bebek dogmadan 6nce, kalbinin sag ve sol ventrikilleri ayri degildir. Fetls
blyldikce, bu iki duvari ayirmak igin bir duvar olusur. Eger duvar tam olarak olusmazsa, VSD olarak
bilinen bir defekt kalir.

Bebegin semptomlari olmayabilir ve dogumdan sonra duvar biliyiimeye devam ederek VSD kapanir.
Eger VSD buyikse, akcigerlere ¢ok fazla kan pompalanacagindan kalp yetmezligine yol acar (Tablo 1).



Tablo I. Bliyukliklerine gére VSD’lerin farklari.

Kiigiik VSD Orta VSD Biiyiik VSD
Boyut (sz/mz) <0.5 <1 >1 (aortik orifis genisligi kadar)
Sant (Qp/Qs) <1.5 1.5-2 >2
PAP/SP Normal <0.5 >0.5
Pw/Pry Pv>Pry(surekli sant) Pw>Pgry Pv=Pgry
Benigndir. Enfektif infantlarda sik, infantlarda (1-12 ay) LHF siddetli
endokardit riski vardir.  eriskinlerde nadirdir. semptomlari (takipne, asiri terleme,
Klinik VSD 3 yasina dek Pulmoner konjesyon ve emerken yorulma); semptomlar ilk ay
kapanir egzersiz dispnesi icinde baslar ve PVR’da dismeyle
olusabilir; LVH gelisir orantili olarak artar. PHT gelisir

Qp/Qs, sisitemik kan akiminin pulmoner kan akimina orani; PAP, pulmoner arter basinci; SP, sistemik arteriyel basing; Py,
sol ventrikdl basinci; Pgy, sag ventrikil basinci; PHT, pulmoner hipertansiyon; LHF, sol kalp yetersizligi

Ventrikiler septal defektin kesin nedeni heniiz bilinmiyor. Ancak, NKX2.5 geninin neden oldugu,
gelisimin 24-28. glinlinde kalbin incomplete loopingi agiklanmistir. Bu defekt siklikla Down sendromu
ve Oteki konjenital kalp defektleriyle birlikte olusur.

Eriskinlerde, VSD’ler nadirdir ancak miyokart enfarktisinin ciddi bir komplikasyonudur (post-Ml
VSD). Bu VSD'ler enfarktisle iliskilidir ve bir dogum defektinden sonuglanmaz.

Semptomlar. Ventrikiler septal defektli hastalarin semptomlari olmayabilir. Bununla birlikte, eger
defekt blylikse, bebek siklikla kalp yetmezligiyle iliskili semptomlara sahiptir (Tablo Il).

Tablo Il. Ventrikuler septal defektin semptomlari.

Solunum kisaligi

Takipne

Dispne

Solukluk

Kilo alamama

Takikardi

Beslenme sirasinda terleme
Sik solunum enfeksiyonlari

Tetkik ve testler. Oskiltasyon c¢ogunlukla bir kalp GfGriminu (pansistolik/holosistolik murmur)
(defekti gecen kan sesi) ortaya koyar; birlikte palpable thrill (kan akiminin palpe edilen tirbulansi)
var/yoktur. Murmurun siddeti defektin biyukligu ve defekti gecen kanin miktariyla ilgilidir (Tablo 111).

Tablo lll. Ventrikiler septal defektin tanisal ydntemleri.

Tetkik Agiklama

Gogls radyografisi Akcigerlerde sivi ve blylk bir kalp

EKG Genislemis sol ventrikil (LVH)isaretleri
Ekokardiyogram Kesin tani icin kullanilir (Sekil 3)

Kardiyak kateterizasyon  Akcigerlerde yiliksek kan basinciyla iliskiler olmadik¢a nadiren gereksinilir
Kalp MRI'1 Akcigerlere ne kadar kan gittigini bulmak icin kullanilir




Sekil 3. Septumun mid-muskiiler pargasindaki orta
derece VSD'yi gosteren ekokardiyografik imaj. Sol alttaki
trase tam bir kardiyak siklus sirasindaki akimi ve kirmizi
cizgi imajin yakalandigi kardiyak siklustaki zamani
gosteriyor. Renkler kanin  hizini  gbstermek igin
kullaniliyor. Akim, sol ventrikiiden (imajda sag) sag
ventrikuledir (imajda sol). Buyuklik ve pozisyon
yenidogan periyodundaki bir VSD igin tipiktir.

Tedavi. Konservatif veya cerrahidir. Eger defekt kiiglikse ¢ogunlukla tedavi gerekmez. Bununla
birlikte, defektin giderek uygun bicimde kapandigindan ve kalp yetmezligi bulgularinin
olusmadigindan emin olmak igin, bebek yakindan izlenmelidir.

Kalp yetmeazligiyle iliskili semptomlari olan blyik VSD’li bebekler semptomlari kontrol etmek igin
ilaca ve defekti kapatmak icin cerrahiye gereksinebilir. Medikasyonlar, dijitalis (digoksin, 10-20mcg
/kg/gun), loop diuretikleri (furosemid, 1-3 mg/kg/giin) ve ACE inhibitérlerini (kaptopril, 0.5—
2 mg/kg/gln) icerir.

Cerrahi. Eger semptomlar medikasyona karsin sirerse, bir teflon yamayla (Gore patch) defekti
kapatmak icin cerrahi gerekir. Semptomsuz bir VSD icin cerrahi tartismalidir. Kiigiik VSD’ler izlenir; bu

hastalarda pulmoner basinglar normalse ve sant kiiglkse (Qp/Qs<1.5) operasyon 6nerilmez (Tablo
V).

Tablo IV. VSD’nin cerrahi endikasyonlari.

Tibbi tedaviye yanit vermeyen konjestif kalp yetmezligi
Pulmonik stenozisli bir VSD

Pulmoner hipertansiyonlu genis VSD

Aortik regirjitasyonlu VSD

Perkiitan endovaskiiler islemler. Kimi VSD’ler kardiyak kateterizasyon sirasinda 6zel bir aygitla
kapatilabilir, ancak bu nadiren yapilir (Sekil 4).

R
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Sekil 4. Muskuler VSD’yi kapatmak icin, bir katetere monte edilmis olan nitinol aygit.


http://en.wikipedia.org/wiki/Furosemide

Prognozis. Pek ¢ok kiglik defekt kapanacaktir. Kendiliginden kapanmayan defektler igin, prognoz
cerrahi onarimla iyidir. Eger bliylk defektler tedavi edilmezse komplikasyonlar gelisebilir (Tablo V).

Tablo V. Ventrikiiler septal defektin olasi komplikasyonlari.

Komplikasyon

Kalp yetmeazligi

Enfektif endokardit
Aortik yetmezlik
Aritmiler

Pulmoner hipertansiyon

Profilaksi. Post-MI VSD disinda, bu durum her zaman dogumda mevcuttur.

Gebelik sirasinda alkol icilmesi ve depakot ve dilantin kullanimi, VSD sikhigindaki artisla birliktedir.
Gebelik sirasinda bu durumdan kaginmadan baska, VSD’den korunmak i¢in bilinen bir yol yoktur.
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Atriyal septal defekt

Tanim. Atriyal septal defekt (ASD), atriyumlari ayiran duvarin komplet olarak kapanmamasindaki
dogumsal bir kalp defektidir. Bu agiklk ¢cogunlukla bebegin dogma zamaninda kapanir (Sekil 1).

Sekil 1. Atriyal septal defekt (ASD). interatriyal
septumdaki acikhg1 gbsteren sematik resim.

Atriyal septal defekt

Atriyal septal defekt, siklikla Ellis-van Creveld sendromu ve Holt-Oram sendromuyla birlikte bulunur
(Sekil 2).

Sekil 2. Holt-Oram sendromu. Radiusun
yoklugu veya hipoplazisi.

Tipleri. Dort tip ASD vardir (Tablo | ve Sekil 3).

Tablo I. Atriyal septal defektin tipleri.

Ostium sekundum En siktir (%60). Fossa ovaliste lokalizedir. MVP ile birliktedir.

Ostium primum ECD’nin pargasidir. Cleft mitral ve trikispid valflariyla birliktedir. VSD gibi davranir
Sinlis venozus Sag Ust PV'in anormal drenajiyla birliktedir (%90)

Posteroinferior En nadir tiptir. Koroner sinlsiin yokluguyla ve LA igine bogalan sol SVC ile birliktedir.

MVP, mitral valf prolapsusu; ECD, endokardiyal yastik defekti; VSD, ventrikller septal defekt; PV, pulmoner ven; LA, sol
atriyum; SVC, superior vena cava
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Sekil 3. Atriyal septal defektlerin tipleri. Cesitli
ASD’lerin  anatomisi sag atriyal perspektiften
goraluyor. A, Ostium sekundum defekt; B, Sliperior
vena kaval, ASD’nin sinilis venozus tipi; C, Parsiyel
atriyal ventrikiiler kanal defektiyle ostium primum;
D, Sag atriyumdaki koroner sinlslin yeri.

Etiyoloji.Fotal dolasimda normalde atriyumlar (atria) arasinda,- kanin akcigerlere bypassina izin
veren-, bir aciklik vardir. Eger ASD direnirse, kan sol atriumdan saga akmasini stirdirir (sag—>sol
shunt). Eger c¢ok fazla kan kalbin sag yanina gecerse, akcigerlerdeki basing artar. Shunt tersine
donebilir, yani, kan sagdan sola akar. Kiiclik ASD’ler siklikla ¢ok az soruna neden olur ve yasaminin
gec donemlerinde rastlanabilir. Bununla birlikte, shunt genis oldugunda pek ¢ok sorun olusabilir.
Genis shunth ilerlemis ve siddetli olgularda kalbin sag yanindaki artmis basin¢ kan akiminin ters
dénmesilyle sonuclanacaktir (sagdan sola). Bu c¢ogunlukla 6nemli solunum kisaligiyla sonuglanir.
Atriyal septal defekt ¢ok sik degildir. Kisinin baska konjenital defekti olmadigli zaman, semptomlar, -
ozellikle g¢ocuklarda-, mevcut omayabilir. Semptomlar dogumdan sonra ¢ocuklukta herhangi bir
zamanda baslayabilir. Atriyal septal defektli bireylerde kimi komplikasyonlarin gelisme riski artmistir
(Tablo II).

Tablo Il. Atriyal septal defektin olasi komplikasyonlari.

Komplikasyon

Atriyal fibrilasyon (eriskinlerde)
Kalp yetmezligi

Pulmoner asiridolasim
Pulmoner hipertansiyon

inme (stroke)

Semptomlar. Kigik ve orta biyiiklikteki defektler semptom olusturmazlar veya orta veya ileri
yaslardan sonra olustururlar (Tablo 1l1).

Tablo lll. Atriyal septal defektin semptomlari.

Semptomlar

Dispne

Cocuklarda sik solunumsal enfeksiyonlar
Eriskinlerde palpitasyonlar

Eforla solunum kisaligi

Tetkik ve testler. Oskiiltasyonla anormal kalp sesleri isitilebilir. Murmur viicudun kimi pozisyonlarinda
isitilebilir ve bazen murmur timiinde isitilmeyebilir. Fizik muayene kimi eriskinlerde kalp yetmezligi
bulgularini gosterir. Eger sant (shunt) genisse, trikiispit valfindan gegen artmis kan akimi diyastolde ek
bir murmur yaratabilir (Tablo 1V).
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Tablo IV. Atriyal septal defektin tanisal yontemleri.

Tetkik

Kardiyak kateterizasyon

Go6gls radyografisi (CXR)

Koroner anjiyografi (> 35 yas hastalarda)
Kalbin Doppler ¢calismasi

EKG

Ekokardiyografi

Kalp MRI

Transozefageal ekokardiyografi (TEE)

Tedavi. Eger cok az semptom var veya semptom yoksa ya da defekt kiigtkse, ASD tedavi gerektirmez.
Defekt genisse, Qp/Qs > 1.5 ise, kalp sismisse veya semptomlar olusmussa, defektin cerrahi olarak
kapatilmasi tavsiye edilir. PVR> 8 Wood U (mmHg/It/dk) ve sagdan sola siirekli sant olusmussa
cerrahi 6nerilmez.

Cerrahi olmaksizin defekti kapatmak icin bir prosedir gelistirilmistir. Prosedir, kasikta klglk bir
cerrahi kesi yaparak buradan damara sokulan kateterler icinden kalbin icine ASD kapatma cihazinin
yerlestirilmesinden ibarettir.

Profilaktik antibiyotikler, ASD igin cerrahiden hemen sonra enfektif endokardit gelisme riskini
azaltmak icin dental prosediirlerden 6nce verilmelidir.

Prognozis. Kiglk ve orta dereceli ASD ile kisi semptomlar olmaksizin normal bir hayat yasayabilir.
Blylik defektler, pulmoner dolasima geri dénen artmis kan akimi ve santlasmadan dolayi, orta
yaslarda sakathga neden olabilir. Atriyal septal defektli kimi hastalarda, leaky valf (MVP) gibi baska
konjenital kalp durumlari olabilir (Tablo V).

Tablo V. Atriyal septal defektin olasi komplikasyonlari.

Komplikasyon

Aritmiler (6zellikle atriyal fibrilasyon)
Kalp yetmeazligi

Pulmoner hipertansiyon

inme

Profilaksi. Defekti dnlemenin bilinen higbir yolu yoktur, ancak kimi komplikasyonlar erken tespitle
Onlenebilir.
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Patent Duktus Arteriyozus

Tanim. Patent duktus arteriyozus (PDA), infantta dogumdan hemen sonra normalde kapanmasi
gereken, -aortayla pulmoner arter sistemini baglayan-, duktus arteriyozusun “acik” (patent)
kalmasidir. Bu durum, -kalpten kan tasiyan iki biyik damar olan-, aorta ve pulmoner arter arasinda
anormal bir kan akimina yol agar (Sekil 1).

Aorta
Duktus arteriyozus

Pulmoner arter

Sekil 1. Patent duktus arteriyozus (PDA). Vaskiler diz kas (VSM) kontraksiyonuyla fonksiyonel kapanma
dogumdan sonraki 10-15 saat icinde kapanir; VSM kasilmasi, (1) O, basincindaki ani disme, (2) vazodilator
PGE2 ve PG12’nin azalmasi ve (3) asetil kolin vekatekolaminler gibi vazokonstriktorlerin salinmasiyla olusur.
Daha sonra olusan anatomik kapanma ve fibrozis, ligamentum arteriyozumla sonuglanir.

Patofizyoloji. Dogumdan Once,duktus arteriyozus (DA), aortayla pulmoner arterleri baglayarak
bebegin akcigerini bypasslayan kan saglar. infant dogduktan ve akcigerler havayla dolduktan hemen
sonra, bu kan damarina (DA) gereksinilmez ve ¢ogunlukla birka¢ giin icinde kapanir (anatomik
kapanma dogumdan sonraki 2-3 hafta icinde olusur). Eger DA kapanmazsa, kalp ve akcigerler
arasinda anormal bir dolasim olacaktir (PDA) (Sekil 2). Sol atriyal ve ventrikiiler genislemeyle, -yliksek
aortik basinci pulmoner arter sistemine tasiyan genis duktusun neden oldugu-, sag ventrikiiler
genisleme PDA’nin sekonder kardiyak patolojileridir.

Pulmoner

arter Patent dukius

arteriyozus

+Lig. arteriozum

_ Sol kalp icinde
_oksijene kan

Pulmoner artere
Y|(deoksijene)

" aortadan (oksijene)
karisan kan

Sag kalp igindeki
deoksijene kan
akimi Sag ve sol

ventrikiller

Normal kalp PDA'll kalp

Sekil 2. Patent duktus arteriyozusda (PDA) patofizyoloji.
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Duktus, farkli bigimlerde olabilir (Sekil 3).

Sekil 3. Krichenko’nun PDA i¢in anjiyografik klasifikasyonu.

Etiyoloji. Patent duktus arteriyozus oglanlardan ¢ok kizlari daha sik etkiler. Durum prematiire
infantlarda ve neonatal solunumsal distress sendromunda daha siktir. Down sendromu gibi genetik
bozukluklu ve gebelik sirasinda anneleri kizamikgik (rubella) olan infantlarda PDA riski daha yiiksektir.

Patent duktus arteriyozus, hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS), blylk damarlarin transpozisyonu ve
pulmoner stenoz gibi dogumsal kalp sorunlu bebeklerde daha siktir. Koarktasyon ve VSD, PDA’la
birlikte bulunabilir. Kimi CHD’larinda hastanin sagkalimi PDA’nin varligina baglidir (“ductus-dependent
conditions”) (Tablo 1).

Tablo I. Hastanin sagkalimi patent duktusa-bagimli durumlar.

Aortik arkus durgusu (interruption)

Aortik atrezi

Pulmoner atrezi (PA) (ventrikiler septum intakt)

PA+VSD (kimi olgular)

Mitral atrezi (kimi olgular)

TrikUspid atrezi (kimi olgular)

Transpozisyon ve malpozisyon kompleksleri (kimi olgular)

Semptomlar. Kigik bir PDA herhangi bir semptoma neden olmaz. Bununla birlikte, kimi infantlar, -
ozellikle genisse-, PDA’y1 tolere edemiyebilir ve semptomlar gelisir (Tablo I1).

Tablo Il. Patent duktus arteriyozusun semptomlari.

Semptomlar

Bounding nabiz

Takipne

Kotl beslenme aliskanligi
Solunum kisalig
Beslenirken terleme

Cok kolay yorulma

Zayif buyime
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Tetkik ve testler. Oskiiltasonda, PDA’lI bebeklerin karakteristik bir kalp murmuru isitilir. Bununla
birlikte, prematire infantlarda, kalp murmuru isitilmeyebilir. Eger dogumdan hemen sonra infantin
solunum ve beslenme sorunlari varsa, doktor durumdam kuskulanabilir. Degisiklikler gogus
radyograminda gorilebilir. Tani ekokardiyogramla dogrulanir. Bazen kiiglik bir PDA, gec¢ cocukluk
yaslarina degin taninmayabilir (Sekil 4).

Sekil 4. Aksiyal CT imajda ve rekonstriiksiyonda PDA gorullyor.

Tedavi. Tedavinin amaci, eger dolasimin geri kalani normal veya normale yakinsa, PDA’yi
kapatmaktir. Oteki kalp sorunlarinin (HLHS gibi) varliginda, PDA gercekte yasam kurtarici olabilir ve
onun kapanmasini 6nlemek igin ilag kullanilabilir.

Bazen PDA’nin kendisi kapanabilir.Prematiire bebekler yasamlarinin ilk yili icinde yiksek kapanma
oranlarina sahiptir. Full-term infantlarda, ilk birka¢ haftadan sonra, PDA nadiren kapanir.

Tedavi uygun oldugunda, endometazin (olgularin %90'nda basarilidir) veya ibuprofen gibi ilaglar
genellikle ilk secimdir (Tablo Il1).

Tablo . infantlarda acik duktusun farmakolojik kapatma endikasyonlari.

Respiratuar distress sendromunun (RDS) varhgi
Apne epizotlar

Bradikardi epizotlari

Bliyime yetersizligi

Eger bu islemler basarili olmaz veya kullanilamazsa, tibbi bir islem gereksinilebilir. Transkateter bir
aygitla kapatma minimal invazif bir islemdir. Kateter icinden kiiclik metal bir coil veya diger bloke
eden aygit PDA icine yerlestirilir. Bu damar icinden kan akimini engeller. Endovaskiler coiller
cerrahiye alternatif olarak basarili bicimde kullanilmistir. Kateterle kapatma, kisa duktuslarda ve
agirhg >10 kg infantlarda cerrahinin yerini alabilir (Tablo 1V).

Tablo IV. Kateterle kapatmanin komplikasyonlari.

Aygit embolizmi

Endarteritis

Hemolizis

Sol pulmoner arter koarktasyonu
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Eger kateter islemi basari olmaz veya kullanilamazsa, cerrahi gereksinilebilir (Sekil 4). Cerrahi
islemler, (1) Divizyon ve ligasyon; (2) Coklu (multiple) ligasyonlar; (3) Metalik cerrahi klipsler ve (4)
Aortik orifis izerine polyester yamayi (Dacron patch) kapsar. infanside deneyimli ellerde cerrahi
mortalite hemen hemen sifirdir (Sekil 5 ve 6).

arteriyozus
Pulmoner

Sol frenik sinir trunkus

ol vagus siniri

Sol pulmoner

arter
Rekirren larinjeal
sinir

Aorta ve pulmoner Acik uglar

Patent duktus Aortik arkus frunkus ayri lir kapct'l'rhr-

Sekil 5. Genel anestezi altinda sternotomi veya ¢ogunlukla torakotomi (muscle-sparing) iginden yapilir.
Kardiyo-pulmoner bypass gerekebilir.

Sekil 6. Kas-koruyucu torakotomi. (A) Kesi yeri, (B) Serratus anterior (SA) ve latissimus dorsi (LD) kaslarinin
kesilmeksizin korunmasi ve (C) Torakotomi. Otostatik retraktorlerin pozisyonlarina dikkat edin.

Prognozis. Eger kiiclik bir PDA acik kalirsa, en sonu gelisebilir veya gelismeyebilir. Orta veya biyik
PDA’ll kisiler, PDA kapatilmadik¢a, nihai olarak kalp sorunlari gelisecektir. ilagla kapatma kimi
durumlarda, ¢ok az yan etkiyle, basarili olabilir. ilagla erken tedavinin basarili olmasi daha olasidir.
Cerrahi 6nemli riskler tasir; PDA’nin kimi sorunlarini elimine etse de, birlikte yeni sorunlar da
getirebilir. Cerrahiye karar vermeden 6nce potansiyel yararlari ve riskleri tartiimalidir.

Olasi komplikasyonlar. Eger PDA kapatilmazsa, infantta kalp yetmezligi, pulmoner arter
hipertansiyonu veya enfektif endokardit gelisebilir.

Profilaksi. Mimkin oldugunda, preterm dogumlari 6nlemek, PDA’y1 6nlemenin en etkin yoludur.
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Aortik stenozis

Sinonimleri. Aortik valf stenozu, sol ventrikil outflow tract obstriksiyonu (LVOTO), romatizmal
aortik stenoz, kalsiyum aortik stenoz

Tanim. Aorta kalp disina kan tasiyan ana arterdir. Kan kalbi terkettiginde, aortik valf icinden aortaya
akar. Aortik stenozda (AS),aort valfi timuyle acilmaz; kalpten kan akimi azalir. Doért tip konjenital AS
vardir: Valviler AS, subaortik stenozis, supravalviler AS ve idiyopatik hipertrofik subaortik stenozis
(IHSS).

Etiyoloji. Aortik valf daraldik¢a, sol ventrikil (LV) icindeki basin¢ artar. Bu giderek LV’lUn daha
kalinlasmasina neden olur; kan akimi azalir ve gogis agrisina yol acabilir. Basing ylkselmeyi
sirdiirdiikce kan akcigerlered birikir ve solunum kisaligi hissedilir. Aortik stenozun siddetli formlari
beyne ve viiclidun geri kalanina kanin erismesini engeller ve bas agrisi ve bayilmaya yol acabilir.

Aortik stenozis dogumda mevcuttur (konjenital) veya daha sonra gelisebilir (edinsel). Aortik stenozlu
cocuklarin 6teki konjenital durumlari olabilir.

Semptomlar. Aortik stenozisli kisilerin hastaligin seyrindeki ge¢ dénemlere dek semptomlari yoktur.
Tani kalp murmurlari isitidiginde ve uygun testler yapildiginda konulabilir (Tablo 1).

Tablo I. Aortik stenozisin semptomlari.

Semptomlar

Aktiviteyle nefessizlik
Gogis agrisi (anjina tip)”

Erigkinler Bayginlik, zaafiyet, aktiviteyle bas dénmesi

Palpitasyon
infant ve Oteki gocuklardan daha kolayca egzersiz sirasinda yorgunluk veya bitkinlik (hafif olgular)
gocuklar Dogumun glnleri veya haftalari iginde gelisen ciddi solunum sorunlari (siddetli olgular)

*Ezici, sikistiric, sikici; agri egzersizle artar, dinlenmeyle hafifiler; retrosternaldir, 6teki yerlere yayilabilir

Orta veya siddetli AS’lu c¢ocuklar, yaslandikca daha koétilesirler.Bakteriyel endokardit gibi kalp
enfeksiyonu gelisme riski de tasirlar.

Tetkik ve testler. Hekim, hastanin kalbi Gzerine elini yerlestirdiginde, vibrasyon veya hareket hissi alir.
Oskiiltasyonda kalp murmuru, klik veya 6teki anormal bir kalp sesini hemen daima isitir. Tembel nabiz
veya boyundaki nabiz kalitesinde degisiklikler olabilir (pulsus parvus & tardus).

Aortik stenozisli gocuklar son derece yorgundur, terli ve soluk derileri vardir; hizli solurlar. Ayni
yaslardaki ¢ocuklardan daha kuglk olabilir. Kan basinci diusik olabilir. Tani kimi testlerle yapilabilir
(Tablo ).

Tablo Il. Aortik stenozisin tanisi.

Gogls radyografisi

Doppler ekokardiyografi

EKG

Egzersiz stres testleme

Sol kardiyak kateterizasyon

Kardiyak MRI

Transozefageal ekokardiyogram (TEE)
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Tedavi. Eger semptom yok veya hafifse, yalnizca izlenmesi gerekir. Onemli AS’lu hastalara cogunlukla,
-semptomsuz olsalar bile-, yarismaci sporlar yapmamasi soylenir. Eger semptomlar olusursa agir
aktiviteler sinirlanmalidir. Kalp yetmezligi semptomlari veya anormal kalp ritimlerini (cogunlukla
atriyal fibrilasyon) tedavi etmek icin, ditiretikler, nitratlar ve beta-blokerlar gibi ilaglar kullanilir.
Yiksek kan basinci da tedavi edilmelidir.

Antibiyotikler, AS’lu kimi hastalar i¢in kullanilabilir. Daha 6nce romatizmal ates olmus hastalar igin,
penisilinle uzun-dénem, glnliuk tedavi gerekebilir. Eskiden, AS gibi kardiyak valviiler sorunlu pek ¢ok
hastaya, dental bir islemden veya kolonoskopi gibi invazif bir prosediirden 6nce antibiyotikler
verilirdi. Ancak, gliniimizde bu tir islemlerden 6nce antibiyotikler cok daha az kullaniliyor.

Valfi onarmak veya replase etmek igin cerrahi, semptom gelisen eriskin veya g¢ocuklar igin segkin
tedavidir. Eger semptomlar ¢ok kot degilse, cerrahi tavsiye edilir (Sekil 1-3).

Sekil 1. Kardiyopulmoner bypass altinda yapilan
cerrahi valvotomi. A, Aortik valf, anterior valf
yaprakgigindaki (leaflet) belirgin rafeyle bikispittir;
B, iki leaflet arasindaki yapismis komisiir kesilerek

orifis genisletiliyor.

Hastalikli
aortik valf

Sekil 2. Ross proseddri. A, Pulmoner otogreft kesi hatti ve hastalanmis aortik valf kdka goriliyor; B, Pulmoner
otogreft c¢ikarilmis ve koroner arter transferiyle aortik kdke yerlestirilmistir; C, Pulmoner bir allogreft sag
ventrikil-pulmoner arter devamliligini saglamak igin yerlestiriliyor.
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Sekil 3. Diskret supravalviler AS’un cerrahi
tedavisi. A, Nonkoroner ve sag koroner sinislere
uzanan ototomi yapilir; B, Supravalviiler sirt ve
obstruktif doku eksize edildikten sonra, Y-bigimli
pantolon perikardiyum yamasi buraya sitire edilir.

Cocuklarda balon valvuloplasti denilen daha az invazif bir islem yapilabilir. islemde, femoral arterden
yerlestirilen bir balon, kalbe ilerletilir, valfa yerlestirilir ve sisirilir. Bu islem daralmis valfin yol agtig
blokaji giderebilir. Kimi cocuklarda aortik valf onarimi veya replasmani (AVR) gerekebilir. Eger
miimkinse, pulmoner valf, aortik valfi replase etmek icin kullanilabilir.

Hafif AS’lu cocuklar pek ¢cok aktiviteye ve spora katilabilir.

Prognoz.Cerrahi olmaksizin, anjinasi veya kalp yetmezliginin bulgulari olan AS’lu bir hasta
kotilesebilir. Aortik stenozis cerrahiyle iyilestirilebilir. Cerrahiden sonra, -ani 6lime, trombozise ve
inmeye neden olabilen-, irregller kalp ritmleri icin risk vardir. Calismayan valfin yeniden replase
edilmesi riski de vardir.

Olasi komplikasyonlar. Tablo Il kimi komplikasyonlari 6zetliyor.

Tablo lll. Aortik stenozis komplikasyonlari.

Aritmiler

Endokardit

Sol-yanli kalp yetmeazligi
Sol ventrikiler hipertrofi

Korunma. Aortik stenoza yol agabilen romatizmal atesi 6nlemek igin strep enfeksiyonlarinin tedavi
edilmesi gerekir. Bu durumun kendisi 6nlenemezse de, komplikasyonlar 6nlenebilir.
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Aortik koarktasyon

Tanim. Bir dogum defekti tipi olan aortik koarkatasyon (CoA), desendan aortanin duktus arteriosusa
komsu kisimlarinin kongenital “daralma”sidir (Sekil 1).

Sekik 1. Aorta koarktasyonu. Aorta yoluyla kalpten gelen kan akimi 6nemli 6lglide azalmistir.

Epidemiyoloji. Aortik koarkatasyon, en sik dogumsal kalp hastaliklarindan birisidir (% 0.02-0.06).
Cogunlukla ¢ocuklarda ve 40 yas altindaki eriskinlerde tanilanir. Aortik koarkatasyon, bikiispid aortik
valf,vSD, tek ventrikil defektleri gibi o6teki CHD ile birlikte gorilebilir. Tim kongenital kalp
hastaliklarinin % 5-8 ini olusturur.

Etiyoloji. Aortik koarkatasyon, Turner sendromu gibi kimi genetik bozukluklu kisilerde daha siktir.
Bununla birlikte, CoA, aortik valflarin dogum defektlerine de bagh olabilir.

Klasifikasyon. Farkl siniflamalar yapilmistir (Tablo | ve Sekil 2).

Tablo I. Aorta koarkatasyonunun klasifikasyonu.

Klasik PDA Anatomik Eslik eden anomaliler Birlikte bulunan anomaliler*
lokasyonu
Erigkin Post-duktal Grup I, Primer CoA Grup |, izole CoA (% 80)  Aortik stenozis
infant Pre-duktal Grup Il, CoA+IH Grup I, CoA +VSD Mitral stenozis
Grup lll, CoA+IH+  Grup Ill, CoA + Hipoplastik sol kalp sendromu
TAH kompleks intrakardiak  Biylk damarlarin transpozisyonu
anomali Atriyoventrikller septal defekt

Cift ¢tkimli sag ventrikal
Turner Sendromu ( % 15-36)

* VSD disinda; CoA, aorta koarktasyonu; IH, istmik hipoplazi; TAH, transvers arkus hipoplazisi
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Aorta koarktasyonu

| &4~ Preduktal

PDA
Postduktal

Sekil 2 . Aorta koarktasyonu: pre-duktal ve post-duktal.

Klinik. Arterden gecen kan miktarina baghdir. Oteki kalp defektleri de rol oynayabilir. Koarktasyonlu
yenidoganlarin yaklasik yarisinda yasamin ilk birka¢ giiniinde semptomlari olacaktir. Hafif olgularda
semptomlar ¢ocuk adolesana erisinceye dek gelismeyecektir (Tablo I1).

Tablo IlI. Aortik koarktasyonun semptomlari.

Basddnmesi veya bayilma Egzersizle bacak kramplari
Solunum kisaligi Egzersizle hipertansiyon
Vurucu basagrisi Egzersizle azalmis gii¢
GOgus agrisi Bir isi basarmada yetersizlik
Soguk ayak veya bacaklar Kotl blylime

Burun kanamasi Asemptomatik

Tetkik ve testler. Femoral alandaki veya ayaktaki nabiz, kollardaki veya boyundaki
(karotid)nabizlardan daha zayif olacaktir. Bazen femoral nabiz hepsinde hissedilmeyebilir.
Bacaklardaki kan basinci ¢cogunlukla kollardakinden daha zayiftir. Kan basinci ¢ogunlukla infansiden
sonra kollarda daha yuksektir (Sekil 3).

Sekil 3. Aortik koarkatasyonda semptomlarin

T koarktasyc

olusumu.

Koarktasyondan

LETEN

tnce yiiksek kan
basinei

Koarktasyonun
distalinde disik
kan basinci

Sirtta sert bir murmur isitilebilir. Koarktasyo yenidoganin ilk muayenesinde bulunabilir. Bir infantta
nabizlarin alinmasi muayenenin 6nemli parcasidir. Hem Doppler ultrason, hem de kardiyak
kateterizasyon, eger aortanin farkli alanlarinda kan basincinda fark oldugunu gérmek icin kullanilabilir
(Tablo IlI).
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Tablo lll. Aortik koarktasyonun tanisi.

GOgus radyografisi (Sekil 4)
Ekokardiyografi

Kardiyak CT(Sekil 5)

MRI veya MRA

Kardiyak kateterizasyon
Aortagrafi (Sekil 6)

Sekil 5. Aort koarktasyonlu bir hastanin sajittal
oblik CT imaji. Aortik daralmanin post-stenotik
dilatasyonlu diskret bdlgesi, sol subklaviyan arter
¢ikiminin hemen distalinde goriluyor.
Koarktasyonu bypasslamak icin gelismis belirgin
interkostal damarlara da dikkat edin.

Sekil 6. Sol anterior oblik pozisyonda
koarkatasyonunun aortogrami. Koarkt segment sol
subklaviyan arterin baslangicinin hemen altinda bir
konstriksiyon olarak gorillyor. Desendan aortanin
belirgin post-stenotik dilatasyonuna karsin, pre-
stenotik dilatasyon belirgin degildir. LSA, sol
subklaviyan arter; CoAo, koarkt aorta; DescAo, inen
aorta.
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Tedavi. Semptomlu pek ¢ok yenidogan ya dogumdan hemen sonra veya sonra cerrahiye gider. ileri
yaslarda olduklarinda tani konulan ¢ocuklar cerrahiye gerek duyarlar. Cogunlukla semptomlar siddetli
degildir ve cerrahiyi planlamak icin dah ¢ok zaman alinabilir. Cerrahi sirasinda aortanin daralmis kismi
cikarihr veya acilir. Eger problemli alan kiiclikse, aortanin iki serbest ucu yeniden anastomoz yapilir.
Eger aortanin gikarilan pargasi genisse, teflon (Gore) veya polyester (Dacron) prostetik bir greftle veya
hastanin kendi arterlerinden biri acikligi kapatmak icin kullanilir. Aortanin iki parcasini birlestiren bir
tlp greft de kullanilabilir (Sekil 7).

Sekil 7. Ug-uca (end-to-end) anastomozisle diskret
Pulmoner

arter\

/Freniksinir(FN} koarktasyonun onarimi. AVagus ve rekirren
Vagus siniri(N) larinjeal sinirin iligskisiyle birlikte koarktasyon
rezeksiyon hatlari goriliiyor; B, Anteriyor sitir
hattinin tamamlanmasi. Viicudun st kisma akimi

A koruyan klemp pozisyonuna dikkat edin.

Desendan
aorta

Bazen cerrahi yerine balon anjiyoplasti (stentlemeyle veya degil) yapilabilse de, islemin yilksek
yetmezlik orani vardir (Sekil 8).

Sekil 8. Anjiyoplasti (A) ve stent plasmaniyla (B) tedavi edilmis koarktasyon. Stentin sol subklaviyan arterin
orifisini obstrikte ettigine dikkat edin. Anjiyoplastilerden sonra psédo-anevrizmalar goriilebilir (%10).
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Daha buyik cocuklar cerrahiden sonra yiksek kan basincini tedavi etmek igin ¢ogunlukla ilaca gerek
duyarlar. Kimileri bu sorun icin d6miir boyu tedavi gerektirirler.

Prognozis. Aorta koarktasyonu cerrahiyle iyilestirilebilir. Semptomlar cerrahiden sonra hizla iyilesir.
Bununla birlikte, aorta onarimi yapilmis olanlar arasinda kardiyak problemlere bagh artmis 6lim riski
vardir. Tedavi olmamis pek cok insan 40 yasindan 6nce 6lir. Bu nedenle hastalara 10 yasindan dnce
cogunlukla cerrahi onerilir. Pek ¢ok kez koarktasyon onarimi i¢in cerrahi infanside yapilir. Arterin
daralmasi (koarktasyonu) cerrahiden sonra, -6zellikle yenidoganda cerrahi olmus olanlarda-, geri
donebilir.

Olasi komplikasyonlar. Cerrahiden 6nce, cerrahi sirasinda veya sonrasinda kimi komplikasyonlar
olusabilir (Tablo 1V). Uzun-dénem komplikasyonlar, aortanin devam eden daralmasi, endokardit ve
ylksek kan basincini kapsar

Tablo IV. Koarktasyon komplikasyonlari.

Aortik anevrizma Boguk ses (larinkse giden sinirde yaralanmaya bagh)
Aortik disseksiyon Bozulmus renal islev

Aortik rptir Alt ekstremite paralizisi (nadir cerrahi komplikasyon)
Beyinde kanama Korner arter hastaliginin prematir gelisimi
Endokarditis (kalpte enfeksiyon) Siddetli yuksek kan basinci

Kalp yetmezligi inme (stroke)

Profilaksi. Bu hastaligi 6nlemek icin bilinen bir yol yoktur; bununla birlikte, risklerin farkinda olunmasi
erkenden tani ve tedaviyi mimkdin kilabilir.

25



Endokardiyal yastik defekti

Sinonimler. Atriyoventrikiler kanal (AVC) defekti, atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD)

Tanim. Endokardiyal yastik defekti (ECD), kalbin dort odacigini ayiran duvarin koti sekillenmesi veya
yokluguyla karakterize anormal bir konjenital kalp hastaligidir (Sekil 1).

Normal kalp Atriyoventrikiler Sekil 1. Endokardiyal yastik defekti.

kanal (ECD) o

RV LV Komiin valf

Etiyopatogenez. Endokardiyal yastik defekti, bebek hala blylyorken olusur. Kalinlagsmis iki alan olan
endokardiyal yastiklar ensonu kalbin doért odacigini ayiran duvara (septum) ve atria ve ventrikulleri
ayiran mitral ve trikiispid valflara gelisirler. Kalbin iki yani arasindaki seperasyonun kaybi kimi
sorunlara yol acar: (1) Akcigerlerde artmis kan basinci. Bu durumda, kalbin solundan sagina anormal
acikliklardan,oradan akcigerlere kan akisi arttiginda, akcigerlerdeki kan basinci yikselir; (2) Pulmoner
irritasyon ve enflamasyon. Akcigerlerdeki artmis kan irritasyona ve sismeye yol acar; (3) Kalp
yetmezligi. Kalp akcigerlere daha ¢ok kan pompaladigl icin normalden daha ¢ok calisir ve
genisleyebilir ve zayiflar; (4) Siyanozis. Akcigerlerdeki kan basinci arttikca, kan kalbin sag yanindan
sola dogru akmaya baslar. Oksijene kan de-oksijene kanla karisir ve olagandan daha az oksijenli kan
vicuda pompalanir. Bu siyanoza (mavimsi deri diskolorasyonu) neden olur.

iki tip ECD vardir (Tablo 1). Endokardiyal yastik defektinin Down sendromuyla birlikteligi agir basar.
Birkag gen degisikligi de ECD’ye baglansa da, ECD’nin kesin nedeni bilinmiyor.

Tablo I. Endokardiyal yastik defekti tipleri.

Komplet ECD ASD ve VSD’yi kapsar. Komplet ECD’li hastalarin, iki ayri valf (mitral ve trikispid)
(CAvCQ) yerine, yalnizca tek buyuk bir kalp valfi (komin AV valf) vardir

Parsiyel Yalnizca bir ASD vardir. iki ayri valf mevcuttur, ancak onlardan biri (mitral valf) siklikla
(inkomplet) ECD aciimasinda anormaldir (“cleft”) ve kalbin iki odacigi arasina kan kagagina yol agar

Endokardiyal yastik defekti 6teki konjenital kalp defektleriyle birlikte olabilir (Tablo I1).

Tablo Il. Endokardiyal yastik defektinin birlikte oldugu diger CHD’lar1.

Cift cikimli sag ventrikil (DORV)
Tek ventrikl
Bliylik damarlarin transpozisyonu (ToGV)

Fallot tetralojisi (ToF)




Semptomlar. Tablo Il semptomlari 6zetlemektedir.

Tablo Ill. Endokardiyal yastik defektinin semptomlari.

Bebek kolayca yorulur Takipne

Mavimsi deri rengi (dudaklar da mavidir) Takikardi

Agirlik (kilo) almada ve biiyimede yetersizlik Terleme

Stk pnémoni Sis bacaklar veya abdomen (¢ocuklarda nadir)
istahsizlik Ozellikle beslenme sirasinda solunum sikintis

Soluk deri (pallor)

Tetkik ve testler. Anormal bir EKG, genislemis bir kalp ve kalp murmuru, ECD’nin bulgularini icerir.
Yalnizca kigtk bir VSD ve normal valflari olan parsiyel ECD’li ¢ocuklarin bulgulari olmayabilir (Tablo
V).

Tablo IV. Endokardiyal yastik defektinin tani yontemleri.

Ekokardiyogram

EKG

GOgus radyografisi

MRI

Kardiyak kateterizasyon

Tedavi. Cerrahi, kalp odaciklari arasindaki delikleri kapatmak ve komuin valfi mitral ve triklispid olarak
iki ayri valfa ayirmak icin gerekir. Cerrahi zamani, cocugun durumuna ve ECD’nin siddetine baghdir ve
genellikle bebek 3-6 aylik oldugu zaman yapilabilir. ECD’nin dizeltimesi tek bir cerrahiden daha
¢ogunu gerektirebilir (Sekil 2) .

Yamalar arasinda
sandvic olan
5 yaprakg iklar

Perikardiyal yama

Sekil 2. Komplet AVC defektinin iki-yama kapatmasi. A, Once ventrikiiler septal bir yama yarlastirilir; B, Ayri bir
yama ASD komponentini kapatmak igin kullanilir.

Cerrahiden 6nce ¢ocugun kilo almasina ve gliclenmesine yardim edecek, dilretikler ve inotropik
ajanlar (digoksin) gibi ilaglar verilir.
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Komplet bir ECD igin cerrahi, olabildigince bebegin yasaminin ilk yilinda, irreversible akciger yikimi
olusmadan 6nce yapilmalidir. Down sendromlu bebeklerde akciger hastaligi daha erken olusmaya
egilimlidir; bu nedenle erken cerrahi bu bebekler i¢cin 6nemlidir.

Prognozis. Bebgin nasil oldugu ECD’nin siddetine, ¢ocugun genel saghgina ve akciger hastaliginin
gelisip gelismedigine baghdir. Pek cok cocuk ECD diizeltildikten sonra normal, aktif bir hayat yasar.

Olasi komplikasyonlar. Tablo V, ECD’nin olasi komplikasyonlarini 6zetliyor.

Tablo V. Endokardiyal yastik defektinin komplikasyonlari.

Konjestif kalp yetmezligi

Olim

Eisenmenger sendromu
Akcigerlerde yliksek kan basinci
Irreversible akciger yikimi

Endokardiyal yastik defekti (ECD) cerrahisinin, kalp ritm problemleri ve leaky mitral valf gibi kimi
komplikasyonlari cocuk eriskin oluncaya dek gériinmeyebilir. Dental tedaviden 6nce, CHD’li ¢cocuklar
kardiyak enfeksiyonlarla ilgili komplikasyonlari dnlemek icin antibiyotik almayi gereksinebilirler.

Profilaksi. Endokardiyal yastik defekti, birkag genetik anormallige eslik eder. Bu nedenle, ECD’nin
oykusu olan ciftler, gebe kalmadan dnce genetik danisma isteyebilirler.
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Kisaltmalar

AS Aortik stenozis

ASD Atriyal septal defekt

AVC Atriyoventrikiler kanal (endokardiyal yastik defekti)
AVR Aortik valf replasmani

CAVC Komplet atriyoventrikiler kanal
CHD Dogumsal kalp hastaligi

CoA Aorta koarktasyonu

CTA Bilgisayarli tomografik anjiyografi
DORV Cift citkimli sag ventrikdil

ECD Endokardiyal yastik defekti

ECHO Ekokardiyografi

HLHS Hipoplastik sol kalp sendromu

LA Sol atriyum

LV Sol ventrikal

MRI Manyetik rezonans gorintileme
MRA Manyetik rezonans anjiyografi
OoTC Recetesiz (over-the-counter)

RA Sag atriyum

RV Sag ventrikiil

PDA Patent duktus arteriyozus

PS Pulmonik stenozis

PVR Pulmoner vaskiiler rezistans

TA TrikUspid atrezisi

TcA TrikUspit atrezisi

ToGA Bliylik arterlerin transpozisyonu
ToGV Bliylik damarlarin transpozisyonu
ToF Fallot tetralojisi

VSD Ventrikiler septal defekt
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Yoklama sorulari

1. Hangisi siyanotik tip konjenital kalp hastahigidir?

A. Ventrikiler septal defekt

B. Atriyal septal defekt

C. Patent duktus arteriyozus
D. Atriyovenrikiler kanal

E. Trunkus arteriyozus

Yanit: E, Trunkus arteriyozus siyanotik tip konjenital kalp hastaligidir.

2. Hangi tip atriyal septal defekt (ASD) fizyolojik olarak ventrikiiler septal defekt gibi davranir?

A. Ostium primum ASD
B. Ostium sekundum ASD
C. Sinis venozus ASD

D. Posteroinferior ASD

Yanit: A, Ostium primum ASD, fizyolojik olarak VSD gibi davranmaya egilim gosterir.

3. Asagidaki dogumsal kardiyak defektlerden hangisinde hastanin sagkalimi patent duktus
arteiyozusa bagimh degildir?

A. Aortik arkus durgusu (interrupted aorta)
B. Aortik atrezi

C. Kimi mitral atrezi olgulari

D. Kimi triklispid atrezi olgulari

E. Aortik koarktasyon

Yanit: E, Koarktasyonda hastanin sagkalimi agik bir duktusa bagh degildir.

4. Patent duktus arteriyozusunun kateterle-kapatmasinin komplikasyonlarindan degidir.
A. Aygit embolizmi

B. Endarteritis

C. Hemolizis

D. Sol pulmoner arter koarktasyonu
E. Aortik koarktasyon

Yanit: E, Aortik koarktasyonda kateter-kapatmanin komplikasyonlarindan degildir.
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	Tanım. Doğumsal (doğumda mevcut olan) kalp hastalığı, doğumdan önce  anormal kalp gelişimine bağlı olarak kalbin yapı ve işleviyle ilgili bir sorunu gösterir.
	Etiyoloji. Doğum defektinin en sık tipi olan, doğumsal kalp hastalığı (CHD), kalbi etkileyen pek çok farklı sorunu tanımlayabilir. Doğumsal kalp hastalığı, yaşamın ilk yılında, öteki herhangi bir doğum defektinden daha çok ölüm nedenidir. Bu defektler...
	Doğumsal kalp hastalığı, siyanotik (görece oksijen yetersizliğinin neden olduğu mavi diskolorasyon) ve non-siyanotik olarak, sıklıkla iki tipe ayrılır (Tablo I). Siyanotik kalp defektlerinin 5 T’si, Fallot tetralojisi (ToF), büyük arterlerin transpozi...
	Tablo I. Doğumsal kalp hastalığının tipleri.
	Bu sorunlar tek başına veya birlikte oluşabilir. çoğu izole bir defekt olarak oluşur ve diğer hastalıklarla birlikte bulunmazlar. Bununla birlikte, CHD’lar, -Down sendromu, trizomi 13, Turner sendromu, Marfan sendromu, Noonan sendromu ve DiGeorge send...
	Pek çok doğumsal kalp defekti için bilinen hiçbir neden identifiye edilememiştir. Doğumsal kalp hastalıklarının incelenmeleri ve araştırmaları sürmektedir. Gebelik sırasında, akne için retinoik asit gibi ilaçlar, kimyasallar, alkol ve enfeksiyonlar ki...
	Semptomlar. Semptomlar spesifik duruma dayanır. Doğumda CHD mevcutken, semptomlar hemen ortaya çıkmayabilir. Aorta koarktasyonu gibi defektler, yıllarca bir soruna yol açmayabilir. Küçük ventriküler septal defektler  (VSD) asla herhangi bir soruna ned...
	Tetkik ve testler. Tanısal testler spesifik duruma bağlıdır.
	Tedavi. Kimi CHD’lar yalnızca medikasyonla tedavi edilebilirken çoğu cerrahi gerektirir.
	Prognozis. Hastanın sahip olduğu spesifik defekte bağlıdır.
	Olası komplikasyonlar. Komplikasyonlar, spesifik durum ve tedaviye bağlıdır.
	Profilaksi. Gebelik sırasında alkol ve öteki ilaçlardan sakınılır. Doktorlar herhangi bir medikasyon reçete etmeden önce kadının gebe olduğundan haberdar olmalıdırlar. Kadının kızamıkçığa (rubella) bağışık olduğunu görmek için gebelikte erkenden bir k...
	Tablo II. Rubellanın neden olduğu kardiyak anomaliler.
	Uzmanlar, gebelik sırasında kimi ilaçların ve reçetesiz (OTC) medikasyonların ve sokak ilaçlarının kalp defektlerinin riskini artıracağına inanırlar. Konjenital (doğumsal) kalp hastalığında rol oynayan kimi herediter faktörler olabilir. Genetiğin pek ...
	Gebe anneler iyi prenatal bakım almalıdır. Pek çok doğumsal defekt, bir obstetrisyan tarafından yapılan rutin ultrason tetkikinde bulunabilir. Ondan sonra doğum beklenilir, -pediatrik kardiyolojist, kardiyotorasik cerrah ve neonatolojist gibi-, uygun ...
	Ventriküler septal defekt
	Tanım. Ventriküler septal defekt (VSD), kalbin sağ ve sol ventriküllerini ayıran duvardaki bir veya daha fazla deliği/defekti tanımlar. En sık doğumsal kalp defektlerinden biri olan VSD, tek başına veya öteki konjenital hastalıklarla birlikte oluşabil...
	Şekil 1. Ventriküler septal defekt (VSD). İnterventriküler septumdaki açıklığı gösteren şematik resim. PA, pulmoner arter; LA, sol atrıyum; PV, pulmoner ven; LV, sol ventrikül; VSD, ventriküler septal defekt; RV, sağ ventrikül; IVC, inferior vena kava...
	Ventriküler septal defektler, musküler, perimembranöz ve juxtaarterial olabilir (Şekil 2).
	Şekil 2. Ventriküler septal defektin tipleri.
	Etiyopatogenezis. Bebek doğmadan önce, kalbinin sağ ve sol ventrikülleri ayrı değildir. Fetüs büyüdükçe, bu iki duvarı ayırmak için bir duvar oluşur. Eğer duvar tam olarak oluşmazsa, VSD olarak bilinen bir defekt kalır.
	Bebeğin semptomları olmayabilir ve doğumdan sonra duvar büyümeye devam ederek VSD kapanır. Eğer VSD büyükse, akciğerlere çok fazla kan pompalanacağından kalp yetmezliğine yol açar (Tablo I).
	Tablo I. Büyüklüklerine göre VSD’lerin farkları.
	Qp/Qs, sisitemik kan akımının pulmoner kan akımına oranı;  PAP, pulmoner arter basıncı; SP, sistemik arteriyel basınç; PRLVR, sol ventrikül basıncı; PRRVR, sağ ventrikül basıncı; PHT, pulmoner hipertansiyon; LHF, sol kalp yetersizliği
	Ventriküler septal defektin kesin nedeni henüz bilinmiyor. Ancak, NKX2.5 geninin neden olduğu, gelişimin 24-28. gününde kalbin incomplete loopingi açıklanmıştır.   Bu defekt sıklıkla Down sendromu ve öteki konjenital kalp defektleriyle birlikte oluşur.
	Erişkinlerde, VSD’ler nadirdir ancak miyokart enfarktüsünün ciddi bir komplikasyonudur (post-MI VSD). Bu VSD’ler enfarktüsle ilişkilidir ve bir doğum defektinden sonuçlanmaz.
	Semptomlar. Ventriküler septal defektli hastaların semptomları olmayabilir. Bununla birlikte, eğer defekt büyükse, bebek sıklıkla kalp yetmezliğiyle ilişkili semptomlara sahiptir (Tablo II).
	Tablo II. Ventriküler septal defektin semptomları.
	Tetkik ve testler. Oskültasyon çoğunlukla bir kalp üfürümünü (pansistolik/holosistolik murmur) (defekti geçen kan sesi) ortaya koyar; birlikte palpable thrill (kan akımının palpe edilen türbulansı) var/yoktur. Murmurun şiddeti defektin büyüklüğü ve de...
	Tablo III. Ventriküler septal defektin tanısal yöntemleri.
	Şekil 3. Septumun mid-musküler parçasındaki orta derece VSD’yi gösteren ekokardiyografik imaj. Sol alttaki trase tam bir kardiyak siklus sırasındaki akımı ve kırmızı çizgi imajın yakalandığı kardiyak siklustaki zamanı gösteriyor. Renkler kanın hızını ...
	Tedavi. Konservatif veya cerrahidir. Eğer defekt küçükse çoğunlukla tedavi gerekmez. Bununla birlikte, defektin giderek uygun biçimde kapandığından ve kalp yetmezliği bulgularının oluşmadığından emin olmak için, bebek yakından izlenmelidir.
	Kalp yetmezliğiyle ilişkili semptomları olan büyük VSD’li bebekler semptomları kontrol etmek için ilaca ve defekti kapatmak için cerrahiye gereksinebilir. Medikasyonlar, dijitalis (digoksin, 1T10-20mcg /kg/gün1T), loop diüretikleri (3Tfurosemid3T,0T 0...
	Cerrahi. Eğer semptomlar medikasyona karşın sürerse, bir teflon yamayla (Gore patch) defekti kapatmak için cerrahi gerekir. Semptomsuz bir VSD için cerrahi tartışmalıdır. Küçük VSD’ler izlenir; bu hastalarda pulmoner basınçlar normalse ve şant küçükse...
	Tablo IV. VSD’nin cerrahi endikasyonları.
	Perkütan endovasküler işlemler. Kimi VSD’ler kardiyak kateterizasyon sırasında özel bir aygıtla kapatılabilir, ancak bu nadiren yapılır (Şekil 4).
	Şekil 4. Muskuler VSD’yi kapatmak için, bir katetere monte edilmiş olan nitinol aygıt.
	Prognozis. Pek çok küçük defekt kapanacaktır. Kendiliğinden kapanmayan defektler için, prognoz cerrahi onarımla iyidir. Eğer büyük defektler tedavi edilmezse komplikasyonlar gelişebilir (Tablo V).
	Tablo V. Ventriküler septal defektin olası komplikasyonları.
	Profilaksi. Post-MI VSD dışında, bu durum her zaman doğumda mevcuttur.
	Gebelik sırasında alkol içilmesi ve depakot ve dilantin kullanımı, VSD sıklığındaki artışla birliktedir. Gebelik sırasında bu durumdan kaçınmadan başka, VSD’den korunmak için bilinen bir yol yoktur.
	Atriyal septal defekt
	Tanım. Atriyal septal defekt (ASD), atriyumları ayıran duvarın komplet olarak kapanmamasındaki doğumsal bir kalp defektidir. Bu açıklık çoğunlukla bebeğin doğma zamanında kapanır (Şekil 1).

	Şekil 1. Atriyal septal defekt (ASD). İnteratriyal septumdaki açıklığı gösteren şematik resim.
	Atriyal septal defekt, sıklıkla Ellis-van Creveld sendromu ve Holt-Oram sendromuyla birlikte bulunur (Şekil 2).
	Şekil 2. Holt-Oram sendromu. Radiusun yokluğu veya hipoplazisi.
	Tipleri. Dört tip ASD vardır (Tablo I ve Şekil 3).
	Tablo I. Atriyal septal defektin tipleri.
	MVP, mitral valf prolapsusu; ECD, endokardiyal yastık defekti; VSD, ventriküler septal defekt; PV, pulmoner ven; LA, sol atriyum; SVC, süperior vena cava
	Etiyoloji.Fötal dolaşımda normalde atriyumlar (atria) arasında,- kanın akciğerlere bypassına izin veren-, bir açıklık vardır. Eğer ASD direnirse, kan sol atriumdan sağa akmasını sürdürür (sağ(sol shunt). Eğer çok fazla kan kalbin sağ yanına geçerse, a...

	Tablo II. Atriyal septal defektin olası komplikasyonları.
	Semptomlar. Küçük ve orta büyüklükteki defektler semptom oluşturmazlar veya orta veya ileri yaşlardan sonra oluştururlar (Tablo III).

	Tablo III. Atriyal septal defektin semptomları.
	Tetkik ve testler. Oskültasyonla anormal kalp sesleri işitilebilir. Murmur vücudun kimi pozisyonlarında işitilebilir ve bazen murmur tümünde işitilmeyebilir. Fizik muayene kimi erişkinlerde kalp yetmezliği bulgularını gösterir. Eğer şant (shunt) geniş...

	Tablo IV. Atriyal septal defektin tanısal yöntemleri.
	Prognozis. Küçük ve orta dereceli ASD ile kişi semptomlar olmaksızın normal bir hayat yaşayabilir. Büyük defektler, pulmoner dolaşıma geri dönen artmış kan akımı ve şantlaşmadan dolayı, orta yaşlarda sakatlığa neden olabilir. Atriyal septal defektli k...

	Tablo V. Atriyal septal defektin olası komplikasyonları.
	Profilaksi. Defekti önlemenin bilinen hiçbir yolu yoktur, ancak kimi komplikasyonlar erken tespitle önlenebilir.
	Patent Duktus Arteriyozus

	Tablo II. Patent duktus arteriyozusun semptomları.
	Aortik stenozis
	Tanım. Aorta kalp dışına kan taşıyan ana arterdir. Kan kalbi terkettiğinde, aortik valf içinden aortaya akar. Aortik stenozda (AS),aort valfı tümüyle açılmaz; kalpten kan akımı azalır. Dört tip konjenital AS vardır: Valvüler AS, subaortik stenozis, su...
	Etiyoloji. Aortik valf daraldıkça, sol ventrikül (LV) içindeki basınç artar. Bu giderek LV’ün daha kalınlaşmasına neden olur; kan akımı azalır ve gögüs ağrısına yol açabilir. Basınç yükselmeyi sürdürdükçe kan akciğerlered birikir ve solunum kısalığı h...
	Aortik stenozis doğumda mevcuttur (konjenital) veya daha sonra gelişebilir (edinsel). Aortik stenozlu çocukların öteki konjenital durumları olabilir.
	Semptomlar. Aortik stenozisli kişilerin hastalığın seyrindeki geç dönemlere dek semptomları yoktur. Tanı kalp murmurları işitidiğinde ve uygun testler yapıldığında konulabilir (Tablo I).
	Tablo I. Aortik stenozisin semptomları.
	*Ezici, sıkıştırıcı, sıkıcı; ağrı egzersizle artar, dinlenmeyle hafifiler; retrosternaldir, öteki yerlere yayılabilir
	Tablo II. Aortik stenozisin tanısı.
	Tablo III. Aortik stenozis komplikasyonları.
	Aortik koarktasyon
	Tanım. Bir doğum defekti tipi olan aortik koarkatasyon (CoA), desendan aortanın duktus arteriosusa komşu kısımlarının kongenital “daralma”sıdır (Şekil 1).
	Şekik 1. Aorta koarktasyonu. Aorta yoluyla kalpten gelen kan akımı önemli ölçüde azalmıştır.
	Etiyoloji. Aortik koarkatasyon, Turner sendromu gibi kimi genetik bozukluklu kişilerde daha sıktır. Bununla birlikte, CoA, aortik valfların doğum defektlerine de bağlı olabilir.
	Klasifikasyon. Farklı sınıflamalar yapılmıştır (Tablo I ve Şekil 2).
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