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Ventrikiiler septal defektli pulmoner atrezi (PA-VSD) siyanotik dogustan
kalp hastaliklarindan biridir. Pulmoner kapak ve gévde atrezisi ile birlikte sag
ventrikil ¢ikis yolunun yetersiz gelismesi nedeniyle olusur. Ayni zamanda over-
riding aortu ve biiyiik bir ventrikiiler septal defekti igerir. Daha dnce truncus
arteriosus tip IV olarak adlandirilmaktaydi. Fallot tetralojisinin farkli bir sekli
mi yoksa ciddi bir formu mu oldugu hala tartigmalidir. Bu boliimde, PAVSD
konusu tartigilacaktir.

Ventrikiiler septal defektli pulmoner atrezi (PA-VSD); ventrikiiler septal de-
fektin eslik ettigi ventrikiil ile pulmoner arterler arasinda devamliligin olmadig:
bir konjenital kardiyak malformasyon grubu olarak tanimlanir (1,2). Bu hasta-
larda ana pulmoner arterlerin tamaminda ya da bir kisminda atrezi mevcuttur.
Akcigerlere olan kan akimi kalp dis1 kaynaklardan saglanmaktadir. Cogunlukla
patent duktus arteriosus (PDA) ya da major aorto-pulmoner kollateral arterler
(MAPCAlar), sistemik dolasgimdan pulmoner arterlere kan akimi saglamakta-
dir. Ana pulmoner arterler normale yakin boyutlardan tamamen atreziye kadar
degisen boyutlarda olabilecegi gibi splanknik vaskiiler pleksusdan tiiremis olan
MAPCATar (3) boyut, sayy, orijin, rota, arborizasyon ve histopatolojik yap1 baki-
mindan yiiksek oranda degiskendir (4-7). MAPCATar ¢ogunlukla inen aortadan
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