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TANIM:

Kalp ve biiyiik damarlarin dogumda var olan an-
cak yasamin ilerleyen yillarinda da saptanabilen
kardiyovaskiiler anomalilerine konjenital kalp
hastaliklar1 denir. Pediatrik kardiyoloji ve kalp da-
mar cerrahisinde son zamanda yasanan gelisme-
ler, operasyon tekniklerinde artis, postop bakim
ve medikal tedavi sayesinde konjenital kardiyak
anomaliler erigkin yasa kadar ulasabilmektedir

(1).

ETYOLOJi:

Konjenital kalp hastaliklar1 (KKH) her 1000 canli
dogumun sekizinde goriilmektedir (2). Son yil-
larda tani ve tedavideki gelismeler sonucunda,
KKH’li bireylerin %80’inden fazlasi erigskin do-
neme kadar yagamaktadir (3). Amerika Birlesik
Devletlerinde 800 bin, tilkemizde ise 200 bin ye-
tiskinde KKH oldugu tahmin edilmektedir (4).
Bu hastaliklarin %10’nuna eriskin yasta , %60 1 1
yas alt1 bebeklerde , %30’ una ise ¢ocuk yasta tani
konulur. Genetik, cevresel, enfeksiyoz ve toksik
etkenlerin embriyolojik donemde kalp ve damar
sistemini etkilemesi sonucu gelisir. Ventrikiiler
septal defekt (VSD) dogumda en sik rastlanilan
konjenital kalp hastaligidir. Tablo'1de (6) dogum-
da rastlanilan anomalilerin rastlanilma siklig:
belirtilmistir. Erigkin yasta ise en sik rastlanilan
anomaliler atrial septal defekt (ASD) ve bikiispit
aortadir (5,6).
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Tablo 1: Dogumsal en sik rastlanilan konjenital

kalp hastaliklar:

Ventrikiiler septal defekt %30
Atrial septal defekt %10
Patent duktus arteriosus %10
Pulmoner darlik %7
Koarktasyon %7

Aort darhig1 %6

Fallot tetralojisi %6
D-transpozisyon %4

Diger %20

SINIFLAMA:

Konjenital kalp hastaliklarinda gesitli siniflamalar
yapilmaktadir. Bu siniflamalardan birinde siyano-
tik ve asiyanotik olarak 2 ana sinifa ayrilir. Asiya-
notik defektlerde iki ana sinifa ayrilir; 1) Basit sol-
dan saga santl lezyonlar, 2) Obstruktif ventrikiil
¢ikim yolu lezyonlar1 ve kapaklarda yetersizlige
yol agan lezyonlar. Siyanotik defektler de 1) Pul-
moner kan akiminin azaldigi sagdan sola santl
lezyonlar, 2) Baglangigta pulmoner kan akiminin
arttig1, sonrasinda pulmoner vaskiiler direncin
artmasiyla santin yoniiniin ters oldugu lezyonlar
(Eisenmenger sendromu).

Siniflandirmalarin bir digerinde ise anomaliler
iki sinifa ayrilir. Basit lezyonlar; ASD, VSD, patent
duktus arteriosus (PDA), aort darligi, pulmoner
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ma gelisenler, ciddi aort yetersizligi gelisen hasta-
lar, daha 6nce tedavi edilen koarktasyon bolgesin-
de anevrizma gelisen hastalar ve Willis halkasinda
semptoma yol acan anevrizma gelisen hastalara
girisim yapilabilir.

Giinimiizde bircok merkezde uygun nativ
vakalarda transkateter (stent) tedavi tercih edil-
mektedir. Tekrarlayan veya rezidiiel darlig1 olan
hastalarda stentli veya stentsiz anjioplasti uygu-
lanabilir. Cerrahi veya perkiitan yontemle tedavi
edilen hastalar klinikte sik olarak izlenmeli, kan
basinci kontroli, koarktasyon bolgesinde yeniden
daralma veya anevrizma gelisimi yoniinden dii-
zenli araliklarla goériintillenme yontemleri kulla-
nilmalidir (1,6,27).

EBSTEIN ANOMALISI:

Cok nadir goriilen konjenital kardiyak anomalile-
rin yalnizca %0,5-1’inden sorumlu olmakla birlik-
te trikiispit kapaga ait olanlarin %40’n1 olusturur.
Trikiispit kapagin posterior ve septal yapraklari
sag ventrikiile dogru yer degistirmis olup annu-
lusun altinda yerlesmistir. Anterior yaprakeik ise
normal yerindedir. En sik ostium tip ASD veya
PFO ile birliktedir. Ayrica fallot teralojisi, konje-
nital diizeltilmis transpozisyonla ve A-V kanal de-
fektleri ile birlikte goriilebilir (5,19).

Tanisal yontemler:

Klinik prezentestasyon eslik eden hastaligin
olup olmamasina ve yasa bagl degisiklik goste-
rir. Dispne, carpinti, yorgunluk ve siyanoz sek-
linde belirtiler verir. EKGde sag atrial dilatasyon
bulgulari, PR uzamasi, Sag dal blogu, inkomplet
sag dal blogu , %10 olguda Wolf-parkinson White
sendromu, atrial ve ventrikiiler aritmiler izlenebi-
lir. Rontgen bulgular1 olarak kalp siliieti daha ¢ok
sag atrial bityiimeye bagl olarak genislemistir. Si-
yanotik olgularda akciger vaskiilaritesi azalmistir.
Ekokardiyografi direkt tan1 koydurucudur.

TEDAVi

Tedavi cerrahidir. Bu kapak tamiri veya protez
kapak replasmani seklinde olabilir. Atriumlar ara-
sindaki baglantilar (ASD, PFO) kapatilir.

EISENMENGER SENDROMU:

Kronik olarak soldan saga santa neden olan siste-
mik kanla pulmoner kanin karigmasiyla karakteri-
ze anomalilerde ortaya ¢ikan kompleks bir hastalik
durumudur. Bir¢ok konjenital defekt eisenmenger
sendromuna yol agsada olgularin %70-80’nini
VSD, ASD ve PDA olusturur (6).

Tanisal yontemler:

Fizik muayenede santral siyanoz ve clubbing,
hipoksemi, akcigerler genellik temiz, pulmoner
arteryel basing artis1 ve buna bagl bulgular, pul-
moner ve trikiispit kapak yetmezlik Gftiriimleri
saptanabilir. EKG de biventrikiiler hipertrofi bul-
gular1 bulunabilir. G6giis rontgeninde santral pul-
moner arterler genislemisken, periferik bolgelerde
azalmis damarlanma vardir. Ekokardiyografiyle
sendroma neden olan sant lezyonu (intra veya
ekstra kardiyak) saptanabilir (28).

TEDAVI

Coguk yasta asemptomatik olabilecegi gibi siya-
noz ve efor kapasitesinde azalma ile kendini goste-
rebilir. Erigkin yasa dogru semptomatik kotiilesme
baslar. Senkop, yiliksek sag atrial basing, istirahatte
ileri hipoksemi (<%80 transkutanéz oksijen satu-
rasyonu) kotii prognoz gostergeleridir. Eisenmen-
ger sendromu hastalarinda en sik ani 6liim olur.
Kalp yetersizligi, hemoptizi ve diger nedenler (ge-
belik, kalp dis1 cerrahi, infektif endokardit, beyin
absesi) 6liim sebepleri arasinda sayilabilir (29).

Anahtar kelimeler: Konjenital , eriskin , kardi-
yak anomali
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