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Giriş

Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) altta ya-
tan sol kalp hastalığı, akciğer patolojisi, kronik 
tromboemboli, çok etmenli nedenler dışlanarak, 
sağ kalp kateterizasyonunda(SKK) pulmoner 
kama basıncının ≤15mmHg ve PVR>3Wood 
Unitesi (WU) olarak ölçüldüğü alt grubu (Grup 
1) tanımlamaktadır.(1) Doğuştan kalp hastalıkla-
rına (DKH) bağlı PAH (DKH-PAH) grubu ise, 
Grup 1 pulmoner hipertansiyon (PH) hastaları-
nın yaklaşık %5-10’unu temsil etmektedir. Ulusal 
kayıt çalışmamızda ise Türkiye’de PAH hastaları-
nın %47 gibi büyük bir çoğunluğunun DKH bağlı 
olduğu bildirilmiştir.(2) Dünya genelinde doğuş-
tan kalp hastalığı (KKH) ile doğan çocukların gö-
rülme sıklığı %1 civarındadır.(3)

Doğuştan Kalp Hastalığında Pulmoner 
Arteriyel Hipertansiyon Gelişme Riski 
ve Sınıflandırması

Doğuştan kusuru olan hastaların yaklaşık %10 ka-
darında PAH gelişmektedir.(4) En sık karşılaşılan 
kusurlar atriyal septal defekt (ASD), ventriküler 
septal defekt (VSD) ve patent duktus arteriozus-
dur(PDA). Kusurun; büyüklüğü, basit/karmaşık, 
pre/post-triküspit oluşu, geç tanı-geç müdahale 
öyküsü, altta yatan sendromik özellikler (özel-
likle Down Sendromu vb.) PAH gelişiminde be-
lirleyici rol oynamaktadır.(5) Hemen hemen tüm 

geniş, kısıtlayıcı olmayan ve onarılmamış kusur-
lar erişkin dönemde DKH-PAH ile ortaya çıkı-
yor olsa da trunkus arteriozus, VSD ile birliktelik 
gösteren büyük arter transpozisyonu, komplet 
atriyoventriküler septal defekt gibi karmaşık do-
ğuştan kusurlar süt çocukluğu döneminde dahi 
PAH gelişimine yol açabilmektedir. Çocukluk 
çağında onarılmamış, geniş post-triküspit (VSD, 
PDA) lezyonların çoğu, erişkin hayatta karşımı-
za Eisenmenger tablosunda çıkma eğilimindedir.
(6) Pre-triküspit lezyonlar (sıklıkla sekundum tip 
ASD) ise bu tabloya nadiren neden olmakla bir-
likte sinüs venosus tip ASD’ninPAH’a ilerleme 
potansiyelinin yüksek olduğu bilinmektedir.(6) 

DKH-PAH dört sınıfta değerlendirilmektedir; 
1. Uzun süreli soldan sağa şantın sağ ventrikül 
ve pulmoner vasküler yatakta yarattığı yeniden 
şekillenme sonucu Pulmoner vasküler direncin 
(PVD)’nin sistemik direnci yendiği, şant yönünün 
sağdan sola döndüğü Eisenmenger Sendromlu 
hasta grubu, 2. şant yönünün soldan sağa olduğu, 
siyanozun eşlik etmediği PVD’nin hafif-orta dere-
cede arttığı orta/geniş kusurlar, 3. idiopatik PAH 
(İPAH) hastalarıyla benzerlik gösteren rastlantısal 
olarak saptanan ve kapatılması önerilmeyen kü-
çük kusurlara (ASD ≤ 2 cm, VSD ≤ 1 cm, PDA 
≤ 0,6 cm)sahip grup ve 4. son olarak kusuru per-
kütan veya cerrahi olarak onarılmasına rağmen 
işlemden hemen veya aylar/yıllar sonra herhangi 
bir kalıntı saptanmamasına rağmen sebat eden 
PH bulunan hastalardır.
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PVDI’nin 4-8 WU.m2 aralığında kaldığı gri alan-
daki hasta grubunda; AVT ile PVD’de düşüş olup 
olmadığı değerlendirilmeli, pozitif yanıt alına-
mayan hastalarda 6 aylık medikal tedavi sonrası 
SKK-AVT tekrarlanarak uygunluk açısından ye-
niden değerlendirme yapılmalıve yamalı onarım 
seçeneği göz önünde bulundurulmalıdır.

Anahtar kelimeler: Erişkin doğuştan kalp has-
talığı, Pulmoner arteriyel hipertansiyon, Atriyal 
septal defekt, Pulmoner vasküler direnç
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