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GIRIS

Pulmoner atrezi oldukga farkli sekillerde goriilebilen kompleks bir dogumsal kalp

anomalisidir. Hastalik, pulmoner yatak anatomisine, ventrikiiler septal defekt
ve aort-pulmoner kollateral arterler olup olmamasina bagli olarak ¢esitli klinik
formlarda ortaya cikar. Ozellikle pulmoner yatak anatomisi ve aort-pulmoner
kollateral arterler konfigiirasyonu her hastada farklidir ve dolayis ile her hasta
i¢in 6zel bir ameliyat yaklagimi gerektirir. Pulmoner arterlerde degisik dereceler-
de hipoplazi, agenezi veya dallanma ve seyir defektleri bulunabilir.

Goriilme orani tiim dogumsal kalp hastaliklar1 arasinda yaklasik olarak %1 ci-
varindadir. Ana patoloji pulmoner kapak yoklugudur. Degisik derecelerde atretik
yapili pulmoner atrezi ile birlikte genellikle ventrikiiler septal defekt de bulunur.
Nadir olarak ventrikiiler septal defekt olmadan da pulmoner atrezi gorilebilir.
Konu ventrikiiler septal defektli ve ventrikiiler septal defektsiz pulmoner atrezi
olarak iki alt baglikta anlatilacaktir.

Pulmoner yatak anatomisi her hastada farklidir. Normale yakin bir pulmoner
vaskiiler anatomisi olan hastalar goriilebildigi gibi sadece aort-pulmoner kollate-
ral arterler ile beslenen ve nativ pulmoner yatagin olmadig1 hastalarla da karsilasi-
labiliriz. Bu hasta grubunda 6zellikle operasyon 6ncesi degerlendirmenin dikkatli
bir sekilde yapilmas: gereklidir. Pulmoner vaskiiler yatak cerrahi plani dogrudan
etkiler.

Sag ventrikiil ve trikiispit kapak degisik derecelerde hipoplazik olabilir. Sag
ventrikiil myokardi etkilenmis olabilir. Fetal hayatta pulmoner kapak ne kadar ge¢
kapanirsa bu yapilarin etkilenmesi de o kadar az olur.

Bu dogumsal kalp hastaliginda tedavi cerrahidir. Cerrahide amag normal fiz-
yolojik akim saglamaktir. Sag ventirkiil ile pulmoner arter arasinda normal kan
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ve aortopulmoner kollateral arter mevcutsa hastaya 6ncelikle normale yakin bir
pulmoner sistem hazirlanmasi i¢in unifokalizasyon operasyonu planlanmalidir.
Kalpten koken alan pulmoner arterler disindaki pulmoner arterlerin kapatilma-
s1 ve miimkiin olan en fazla sayida pulmoner arterin olusturulacak sistemik ar-
ter-pulmoner arter santindan beslenmesi saglanmalidir. Aortopulmoner kollate-
ral arterler kapatilabilir veya birlestirilip sistemik arter-pulmoner arter santina
baglanabilir. Bu operasyonda tespit edilen darliklar da giderilmelir. Unifokalizas-
yon kademeli olarak da (6nce sag pulmoner sistem sonra sol pulmoner sistem ve
sonra santral pulmoner arter gibi) yapilabilir. Sonrasinda veya es seansta intra-
kardiyak tamir de yapilir. Ventrikiiler septal defekt kapatilir, atriyal septal defekt
varsa kapatilir ve sag ventrikiil ile pulmoner arterler arasinda devamlilik saglanir.
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