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SIYANOTIK DOĞUŞTAN KALP HASTALIKLARI

	▶ GİRİŞ
Siyanoz, redükte hemoglobin konsantrasyonun 
kapiller yatakta 5 gr/dL, arteriyel yatakta 3 gr/dL 
üzerine çıkması sonucu deri ve müköz memb-
ranların mavi renk almasıdır. Arteriyel oksijen 
satürasyonu %90 ve arteriyel oksijen basıncı 60 
mmHg’nın altındadır. Yenidoğanda sık karşıla-
şılan bir bulgu olmasına rağmen santral siyanoz 
ciddi ve hayatı tehdit eden bir hastalığın varlığına 
işaret edebilir, bu nedenle siyanozdan şüpheleni-
yorsa nabız oksimetre ya da kan gazında arteriyel 
parsiyel oksijen basıncı ile oksijen saturasyonu 
bakılmalıdır. Santral (arteriyel kanın desatüras-
yonu) (kardiyak, solunumsal, santral sinir siste-
mi patolojileri gibi) ve periferik (normal arteriyel 
oksijen saturasyonu) (akrosiyazoz, methemoglo-
binemi, dolaşım şoku gibi) siyanoz olarak ayrıl-
maktadır.

Hiperoksi testi: Hiperoksi testi siyanotik be-
beklerde pulmoner ve kalp hastalıklarının ayırıcı 
tanısının yapılmasında önemlidir. Bu test oda ha-
vasında veya %100 oksijen ile oksijen satürasyonu 
%85’in altında olan yenidoğanlarda kardiyak ve 
pulmoner nedenleri ayırt etmek için kullanılan 

bir yöntemdir. Hiperoksi testi uygulanırken ar-
teriyel kan gazı kullanılır, nabız oksimetre kul-
lanılmaz. Doğuştan kalp hastalıklarında (DKH) 
oksijen satürasyonunda belirgin artış olmaz (Pa-
O2<100mmHg). Paralel dolaşımın ve azalmış 
pulmoner kan akımının olduğu kalp hastalıkla-
rında oksijen basıncı 50 mmHg’nın altında kalır. 
Trunkus arteriyozus gibi pulmoner kan akımının 
artmış olduğu siyanotik DKH’ında arteriyel ok-
sijen basıncında 100-150 mmHg gibi belirgin bir 
artış olabileceği akılda tutulmalıdır.

Siyanotik hastalarda; polisitemi, çomaklaşma, 
santral sinir sistemi komplikasyonları (beyin ab-
sesi, inme gibi), kanama bozuklukları, hipoksik 
nöbet-çömelme, zeka gelişimin baskılanması, 
skolyoz, hiperürisemi-gut gibi komplikasyonlar 
ile sonuçlanabilmektedir.

Siyanotik DKH dört kategoriye ayrılabilir: 1) 
Azalmış pulmoner kan akımı ile giden siyanotik 
DKH’ı, tipik olarak fallot tetralojisi fizyolojisi 
olarak sınıflandırılır; 2) Artmış pulmoner kan 
akımı ile giden siyanotik DKH’ı, tipik olarak 
transpozisyon fizyolojisi olarak sınıflandırılır; 3) 
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Tıbbi

	▶ Hasta entübe edilmeli ve metabolik asidoz 
düzeltilmeli.

	▶ PGE1 infüzyonu ile duktusun açık tutulması 
sağlanmalı.

Cerrahi: Çoğu hastada Fontan tipi ameliyattan 
önce iki veya daha fazla palyatif girişim gerekir.
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