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TANIM:
Kalp ve büyük damarların doğumda var olan an-
cak yaşamın ilerleyen yıllarında da saptanabilen 
kardiyovasküler anomalilerine konjenital kalp 
hastalıkları denir. Pediatrik kardiyoloji ve kalp da-
mar cerrahisinde son zamanda yaşanan gelişme-
ler, operasyon tekniklerinde artış, postop bakım 
ve medikal tedavi sayesinde konjenital kardiyak 
anomaliler erişkin yaşa kadar ulaşabilmektedir 
(1).

ETYOLOJI:
Konjenital kalp hastalıkları (KKH) her 1000 canlı 
doğumun sekizinde görülmektedir (2). Son yıl-
larda tanı ve tedavideki gelişmeler sonucunda, 
KKH’li bireylerin %80’inden fazlası erişkin dö-
neme kadar yaşamaktadır (3). Amerika Birleşik 
Devletleri’nde 800 bin, ülkemizde ise 200 bin ye-
tişkinde KKH olduğu tahmin edilmektedir (4). 
Bu hastalıkların %10’nuna erişkin yaşta , %60 ‘ı 1 
yaş altı bebeklerde , %30’ una ise çocuk yaşta tanı 
konulur. Genetik, çevresel, enfeksiyöz ve toksik 
etkenlerin embriyolojik dönemde kalp ve damar 
sistemini etkilemesi sonucu gelişir. Ventriküler 
septal defekt (VSD) doğumda en sık rastlanılan 
konjenital kalp hastalığıdır. Tablo’1de (6) doğum-
da rastlanılan anomalilerin rastlanılma sıklığı 
belirtilmiştir. Erişkin yaşta ise en sık rastlanılan 
anomaliler atrial septal defekt (ASD) ve biküspit 
aortadır (5,6).

Tablo 1: Doğumsal en sık rastlanılan konjenital 
kalp hastalıkları

Ventriküler septal defekt %30
Atrial septal defekt %10
Patent duktus arteriosus %10
Pulmoner darlık %7
Koarktasyon %7
Aort darlığı %6
Fallot tetralojisi %6
D-transpozisyon %4
Diğer %20

SINIFLAMA:
Konjenital kalp hastalıklarında çeşitli sınıflamalar 
yapılmaktadır. Bu sınıflamalardan birinde siyano-
tik ve asiyanotik olarak 2 ana sınıfa ayrılır. Asiya-
notik defektlerde iki ana sınıfa ayrılır; 1) Basit sol-
dan sağa şantlı lezyonlar, 2) Obstruktif ventrikül 
çıkım yolu lezyonları ve kapaklarda yetersizliğe 
yol açan lezyonlar. Siyanotik defektler de 1) Pul-
moner kan akımının azaldığı sağdan sola şantlı 
lezyonlar, 2) Başlangıçta pulmoner kan akımının 
arttığı, sonrasında pulmoner vasküler direncin 
artmasıyla şantın yönünün ters olduğu lezyonlar 
(Eisenmenger sendromu).

Sınıflandırmaların bir diğerinde ise anomaliler 
iki sınıfa ayrılır. Basit lezyonlar; ASD, VSD, patent 
duktus arteriosus (PDA), aort darlığı, pulmoner 
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ma gelişenler, ciddi aort yetersizliği gelişen hasta-
lar, daha önce tedavi edilen koarktasyon bölgesin-
de anevrizma gelişen hastalar ve Willis halkasında 
semptoma yol açan anevrizma gelişen hastalara 
girişim yapılabilir.

 Günümüzde birçok merkezde uygun nativ 
vakalarda transkateter (stent) tedavi tercih edil-
mektedir. Tekrarlayan veya rezidüel darlığı olan 
hastalarda stentli veya stentsiz anjıoplasti uygu-
lanabilir. Cerrahi veya perkütan yöntemle tedavi 
edilen hastalar klinikte sık olarak izlenmeli, kan 
basıncı kontrolü, koarktasyon bölgesinde yeniden 
daralma veya anevrizma gelişimi yönünden dü-
zenli aralıklarla görüntülenme yöntemleri kulla-
nılmalıdır (1,6,27).

EBSTEIN ANOMALISI:
Çok nadir görülen konjenital kardiyak anomalile-
rin yalnızca %0,5-1’inden sorumlu olmakla birlik-
te triküspit kapağa ait olanların %40’ını oluşturur. 
Triküspit kapağın posterior ve septal yaprakları 
sağ ventriküle doğru yer değiştirmiş olup annu-
lusun altında yerleşmiştir. Anterior yaprakçık ise 
normal yerindedir. En sık ostium tip ASD veya 
PFO ile birliktedir. Ayrıca fallot teralojisi, konje-
nital düzeltilmiş transpozisyonla ve A-V kanal de-
fektleri ile birlikte görülebilir (5,19).

Tanısal yöntemler:
Klinik prezentestasyon eşlik eden hastalığın 

olup olmamasına ve yaşa bağlı değişiklik göste-
rir. Dispne, çarpıntı, yorgunluk ve siyanoz şek-
linde belirtiler verir. EKG’de sağ atrial dilatasyon 
bulguları, PR uzaması, Sağ dal bloğu, inkomplet 
sağ dal bloğu , %10 olguda Wolf-parkinson White 
sendromu, atrial ve ventriküler aritmiler izlenebi-
lir. Röntgen bulguları olarak kalp silüeti daha çok 
sağ atrial büyümeye bağlı olarak genişlemiştir. Si-
yanotik olgularda akciğer vaskülaritesi azalmıştır. 
Ekokardiyografi direkt tanı koydurucudur.

TEDAVI
Tedavi cerrahidir. Bu kapak tamiri veya protez 
kapak replasmanı şeklinde olabilir. Atriumlar ara-
sındaki bağlantılar (ASD, PFO) kapatılır.

EISENMENGER SENDROMU:
Kronik olarak soldan sağa şanta neden olan siste-
mik kanla pulmoner kanın karışmasıyla karakteri-
ze anomalilerde ortaya çıkan kompleks bir hastalık 
durumudur. Birçok konjenital defekt eisenmenger 
sendromuna yol açsada olguların %70-80’nini 
VSD, ASD ve PDA oluşturur (6).

Tanısal yöntemler:
Fizik muayenede santral siyanoz ve clubbing, 

hipoksemi, akciğerler genellik temiz, pulmoner 
arteryel basınç artışı ve buna bağlı bulgular, pul-
moner ve triküspit kapak yetmezlik üfürümleri 
saptanabilir. EKG de biventriküler hipertrofi bul-
guları bulunabilir. Göğüs röntgeninde santral pul-
moner arterler genişlemişken, periferik bölgelerde 
azalmış damarlanma vardır. Ekokardiyografiyle 
sendroma neden olan şant lezyonu (intra veya 
ekstra kardiyak) saptanabilir (28).

TEDAVI
Çoçuk yaşta asemptomatik olabileceği gibi siya-
noz ve efor kapasitesinde azalma ile kendini göste-
rebilir. Erişkin yaşa doğru semptomatik kötüleşme 
başlar. Senkop, yüksek sağ atrial basınç, istirahatte 
ileri hipoksemi (<%80 transkutanöz oksijen satu-
rasyonu) kötü prognoz göstergeleridir. Eisenmen-
ger sendromu hastalarında en sık ani ölüm olur. 
Kalp yetersizliği, hemoptizi ve diğer nedenler (ge-
belik, kalp dışı cerrahi, infektif endokardit, beyin 
absesi) ölüm sebepleri arasında sayılabilir (29).

Anahtar kelimeler: Konjenital , erişkin , kardi-
yak anomali
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