Dogustan Kalp Hastalig:
Bulunan Pulmoner Arteriyel
Hipertansiyon Hastalarinda
Kusurun Onarim Zamanlamasi

Girig

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) altta ya-
tan sol kalp hastaligi, akciger patolojisi, kronik
tromboemboli, cok etmenli nedenler diglanarak,
sag kalp kateterizasyonunda(SKK) pulmoner
kama basincinin <15mmHg ve PVR>3Wood
Unitesi (WU) olarak ol¢iildiigi alt grubu (Grup
1) tamimlamaktadir.” Dogustan kalp hastalikla-
rina (DKH) bagh PAH (DKH-PAH) grubu ise,
Grup 1 pulmoner hipertansiyon (PH) hastalari-
nin yaklagik %5-10"unu temsil etmektedir. Ulusal
kayit ¢caligmamizda ise Tiirkiyede PAH hastalari-
nin %47 gibi biiyiik bir gogunlugunun DKH bagh
oldugu bildirilmistir.” Diinya genelinde dogus-
tan kalp hastalig1 (KKH) ile dogan gocuklarin go-
riilme siklig1 %1 civarindadir.®

Dogustan Kalp Hastaliginda Pulmoner
Arteriyel Hipertansiyon Geligme Riski
ve Sinifflandirmasi

Dogustan kusuru olan hastalarin yaklasik %10 ka-
darinda PAH gelismektedir.) En sik karsilagilan
kusurlar atriyal septal defekt (ASD), ventrikiiler
septal defekt (VSD) ve patent duktus arteriozus-
dur(PDA). Kusurun; biytikligi, basit/karmasik,
pre/post-trikiispit olusu, ge¢ tani-ge¢ miidahale
oOykiisii, altta yatan sendromik ozellikler (ozel-
likle Down Sendromu vb.) PAH gelisiminde be-
lirleyici rol oynamaktadir.”’ Hemen hemen tiim
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genis, kisitlayic1 olmayan ve onarilmamis kusur-
lar eriskin donemde DKH-PAH ile ortaya ¢iki-
yor olsa da trunkus arteriozus, VSD ile birliktelik
gosteren biiyiik arter transpozisyonu, komplet
atriyoventrikiiler septal defekt gibi karmagik do-
gustan kusurlar siit ¢ocuklugu doneminde dahi
PAH gelisimine yol acabilmektedir. Cocukluk
¢aginda onarilmamis, genis post-trikiispit (VSD,
PDA) lezyonlarin gogu, eriskin hayatta karsimi-
za Eisenmenger tablosunda ¢ikma egilimindedir.
© Pre-trikiispit lezyonlar (siklikla sekundum tip
ASD) ise bu tabloya nadiren neden olmakla bir-
likte siniis venosus tip ASD’ninPAH’a ilerleme
potansiyelinin yiiksek oldugu bilinmektedir.
DKH-PAH doért smifta degerlendirilmektedir;
1. Uzun siireli soldan saga santin sag ventrikiil
ve pulmoner vaskiiler yatakta yarattig1 yeniden
sekillenme sonucu Pulmoner vaskiiler direncin
(PVD)’nin sistemik direnci yendigi, sant yoniiniin
sagdan sola dondiigii Eisenmenger Sendromlu
hasta grubu, 2. sant yoniiniin soldan saga oldugu,
siyanozun eslik etmedigi PVD’nin hafif-orta dere-
cede arttig1 orta/genis kusurlar, 3. idiopatik PAH
(IPAH) hastalariyla benzerlik gosteren rastlantisal
olarak saptanan ve kapatilmasi 6nerilmeyen kii-
¢lik kusurlara (ASD < 2 cm, VSD < 1 cm, PDA
< 0,6 cm)sahip grup ve 4. son olarak kusuru per-
kiitan veya cerrahi olarak onarilmasina ragmen
islemden hemen veya aylar/yillar sonra herhangi
bir kalinti saptanmamasina ragmen sebat eden
PH bulunan hastalardir.
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PVDI'nin 4-8 WU.m? araliginda kaldig: gri alan-
daki hasta grubunda; AVT ile PVDde diisiis olup
olmadig1 degerlendirilmeli, pozitif yanit alina-
mayan hastalarda 6 aylik medikal tedavi sonrasi
SKK-AVT tekrarlanarak uygunluk agisindan ye-
niden degerlendirme yapilmalive yamali onarim
segenegi goz 6nlinde bulundurulmalidir.

Anahtar kelimeler: Erigkin dogustan kalp has-
taligi, Pulmoner arteriyel hipertansiyon, Atriyal
septal defekt, Pulmoner vaskiiler diren¢
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