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ÖNSÖZ

Kalp damar cerrahisi, sağlık bilimlerinde insan yaşamının en kritik anlarında devreye giren, hem bilimin 
hem de insanlığın en ince çizgide buluştuğu bir disiplindir. Ölümlerin hala en sık nedeninin, kardiyovasküler 
hastalıklar olması önemini daha da artırmaktadır.  Yorucu ve meşakkatli bir uzmanlık alanı olan  kalp damar 
cerrahisini tercih edenler çalışkan, özverili ve  yüce gönüllü hekimlerdir. 

Bir asıra  yaklaşan ulusal kalp damar cerrahisi eğitimimizle tanı ve tedavide çağdaş, evrensel ve çok iyi 
sonuçlara ulaştık.  Bir ülkenin gelişmesi ancak bilim ve fenle mümkündür ve bu bağlamda ana dilde öğretimin 
rolü yadsınamaz. Bilim alanımızda özgün, ana dilimizde deneyimlerimizi de katarak bir kalp damar ve cerrahisi 
kitabı yazma görevimize 2000 lerin başında karar verdik.  3. Basımını çıkardığımız bu özgün eseri Türk bilim 
hayatına sunmanın onurunu yaşıyoruz. 

Her ameliyat, yalnızca teknik becerinin değil; sezginin, deneyimin, sorumluluğun ve en önemlisi irfanın bir 
bileşkesidir.  Çünkü “bilimde irfan olmazsa olmaz” — bilgi, ancak yüksek değerlerle birleştiğinde gerçek anlamını 
bulur ve insan hayatına dokunan bir değere dönüşür. Kalbin gönülle eş anlamlılığı bu eserin verilmesinde 
bizlere ayrıca bir motivasyon sağlamıştır. 

Eserimizin tüm kalp damar ve kardiyoloji camiası, öğrenci, asistan, uzman ve öğretim görevlileri için iyi 
rehber olacağına inanıyoruz.  Amacımız yalnızca güncel bilgi sunmak değil; aynı zamanda bu bilginin ardındaki 
düşünceyi, vizyonu ve mesleğin ruhunu aktarmaktır.

Kalp damar cerrahisi, teknolojiyle iç içe gelişen, her gün yeni tekniklerle ve inovasyonlarla zenginleşen 
bir alandır. Robotik cerrahiden yapay zekânın yönlendirdiği karar destek sistemlerine, minimal invaziv 
yaklaşımlardan biyomühendislik ürünlerine kadar genişleyen bu dünyada, yalnızca bilmek yetmez yenilikleri 
sorgulamak, anlamlandırmak ve geleceğe uyarlamak gerekir.  Bu kitap, bu yolculukta sizlere hem güvenilir bir 
bilgi kaynağı, hem de vizyon kazandıran bir rehber olmayı amaçlamaktadır. 

 Bu kitabın gerçekleşmesinde büyük katkıları olan akademisyen kitabevine, değerli editörlerimize,  sayın 
yazarlarımıza teşekkürlerimizi sunuyoruz.  Bölüm yazarları, hem klinik bilgi birikimlerini hem de mesleki  
deneyimlerini cömertçe paylaşarak bu eseri ortaya koymuşlardır.  Her biri, kalp damar cerrahisinin yalnızca 
bir uzmanlık alanı değil; bir duruş, bir adanmışlık ve insanlığa hizmet sorumluluğu olduğunun bilinciyle katkı 
sunmuştur.

Bizi yetiştiren büyüklerimize, hocalarımıza, bu yüce meslekte bize fedakarca katlanan ailemize şükranlarımızı 
sunuyoruz. Yaşamını kaybeden meslektaşlarımızı ve önceki yazarlarımızı şükran ve rahmetle anıyoruz.

Bilim anlam, değer ve erdemlilikle taçlandırılırsa gönülden içerikler sunar.  Kalp damar cerrahisinin 
geleceği, bilgiyle yoğrulan ellerinizde, irfanla aydınlanan yolunuzda daha da güçlenecektir.

Prof. Dr. Mustafa PAÇ
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ÖNSÖZ

Konjenital kalp cerrahisi, doğuştan kalp anomalilerinin tanı ve tedavisinde multidisipliner yaklaşımı zorunlu 
kılan, yüksek düzeyde uzmanlık ve deneyim gerektiren bir alandır. Bu kitap, alanın güncel bilimsel birikimini 
sistematik bir çerçevede sunmayı, klinik uygulamaya yönelik kanıta dayalı bilgiyi derlemeyi ve konjenital kalp 
cerrahisinde karşılaşılan karmaşık klinik sorunlara kapsamlı bir rehber oluşturmayı amaçlamaktadır.

Kitabın hazırlanma süreci, farklı merkezlerden çok sayıda değerli yazarın bilimsel katkılarıyla zenginleşmiştir. 
Her bir bölüm, yazarlarının klinik deneyimleri, literatüre hâkimiyetleri ve akademik titizlikleri doğrultusunda 
özenle oluşturulmuş; böylece konjenital kalp cerrahisinin tüm yönlerini kapsayan bütüncül bir yapı ortaya 
çıkmıştır. Bu kolektif emek, kitabın hem eğitim hem de klinik karar süreçlerinde güvenilir bir başvuru kaynağı 
olma niteliğini güçlendirmektedir.

Bu eserin ortaya çıkmasında, bilimsel yaklaşımını ve editoryal desteğini süreç boyunca titizlikle sürdüren 
baş editörümüz Prof.Dr. Mustafa Paç’ a teşekkür etmek isterim. Kendilerinin vizyonu, yönlendirmeleri ve yapıcı 
değerlendirmeleri, kitabın akademik bütünlüğünün sağlanmasında belirleyici olmuştur.

Ayrıca katkı sunan tüm bölüm yazarlarına, bilimsel doğruluğu önceleyen yaklaşımları ve yoğun çalışma 
tempolarına rağmen gösterdikleri özveri için teşekkür borçluyum. Son olarak üzerimde büyük emeği olan, bu 
projede görev almama vesile olan, konjenital kalp cerrahisinin duayeni sayın hocam Prof.Dr. Tayyar Sarıoğlu’ 
na minnettarlığımı belirtmek isterim. 

Bu kitabın, klinik pratiğe anlamlı bir katkı sağlaması ve konjenital kalp cerrahisi alanındaki bilimsel gelişime 
destek vermesi en büyük dileğimdir. Değerli meslektaşlarımızın ve cerrahi uzmanlık yolculuğunda ilerleyen 
genç hekimlerimizin dikkatine sunulan bu kapsamlı eserin hazırlık sürecinde yer almaktan onur duyuyorum. 
Konjenital Kalp Cerrahisi alanında, güncel bilgi birikimini ve cerrahi tekniklerin inceliklerini bir araya getiren bu 
kitabın, alanındaki en önemli başvuru kaynaklarından biri olacağına yürekten inanıyorum.

Prof. Dr. Ersin EREK 
Acıbadem Üniversitesi, Çocuk Kalp Cerrahisi BD., 

Acıbadem Atakent Hastanesi
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ÖNSÖZ

Kalp ve Damar cerrahisi kitabı, kendi dilimizde başlıca kaynak ve temel eser olma konumunda idi. Yenilenmiş 
ve genişletilmiş bu üçüncü baskı, uzmanlık öğrencileri ve genç meslektaşlarımız başta olmak üzere, kalp 
damar cerrahisi alanında bütün çalışanlar için kapsamlı bir başvuru eseri olmaya devam edecektir.  

Kalp ve damar cerrahisinin tüm alanlarına paralel olarak, geçen 20-25 yılda pediatrik ve konjenital 
kalp cerrahisinde de yeni prosedür ve modifikasyonlar geliştirilmiş, bunlardan bazılarının orta- uzun vadeli 
sonuçları ortaya çıkmış bulunuyor. Ayrıca, yeni teknolojiler eşliğinde başka yeni uygulamalar ve tedavi 
metotları gündeme gelmiştir. Bütün bu konulardaki ulusal ve uluslararası bilgi ve deneyim birikimlerinin 
güncellenmesine gereksinim duyulmaya başlamıştır. Kitabımızın elinizdeki 3. baskısının, bu beklentiyi büyük 
ölçüde karşılayacağına inanıyorum. Bölüm yazarı ve editör olarak bilgi ve deneyimlerini bizimle paylaşan 
değerli arkadaşlarımıza, ayırdıkları zaman, beyin gücü ve el emeği için en içten teşekkürlerimi sunarım. 

Prof. Dr. C. Tayyar SARIOĞLU 
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fında incelir ve zamanla oyuklar meydana getirir. 
Başlangıçta kas dokusu olan bu yapı, süreç ilerle-
dikçe dejenerasyona uğrayarak yerini bağ dokuya 
bırakır. Böylece, üzeri endokard tabakasıyla kaplı 
olan bağ dokusu yapıları yani kapakçıklar şekil-
lenmiş olur. Bu kapakçıklar, kalpte kanın doğru 
yönde akmasını sağlamak için hayati bir görev 
üstlenir. Kapakçıklar, korda tendinea adı verilen 
ince bağ dokusu lifleri sayesinde ventrikül duva-
rındaki papiller kaslara tutunur. Papiller kaslar 
kasıldığında, bu lifler gerilerek kapakçıkların geri 
kaçmasını önler ve böylece kanın atriyumlara geri 
dönmesi engellenir. Bu hassas mekanizma, kalbin 
her atışında kanın doğru yönde ilerlemesini sağlar 
(52,53). Semilunar kapakçıklar ise kalbin çıkış yol-
larında, yani aorta ve pulmoner arterde yer alır. 
Trunkus arteriozusun bölünme süreci tamamlan-
dığında, aorta ve trunkus pulmonalis açıklıkları-
nın çevresinde subendokardiyal dokudan üç adet 
küçük şişkinlik oluşur. Bu şişkinlikler zamanla çu-
kurlaşarak semilunar kapakçıklara dönüşür. Bu 
kapakçıklar, kanın ventriküllerden arterlere geçi-
şini kontrol ederken, kalbe geri akışını da engel-
ler. Böylece dolaşım sisteminin düzenli ve verimli 
çalışmasını sağlarlar(54,55,56,57)

Moleküler Düzenlenim

Kalbin dört odacıklı yapısını şekillendiren, atrio-
ventriküler septasyon ve ventriküler septasyon 
süreçleri sırasında:

	» Tbx5: Ventrikül ve atriyal septasyon süreçleri-
ni düzenler. Tbx5 gen mutasyonu, Holt-Oram 
sendromuna neden olabilir.

	» Notch sinyal yolu: Kalp kapakçıklarının olu-
şumundan sorumludur ve ve kalbin çıkış yol-
larını düzenler.

	» Endokardiyal yastıkçıklar: Kalp kapaklarının 
öncüleridir ve epitelyal-mezenkimal geçiş 
(EMT) ile oluşur (58,59)

Kalbin İleti Sisteminin Gelişimi

Kalbin pacemaker (ritim belirleyici) işlevi, gelişi-
min erken dönemlerinde sol kardiyak tüpün ka-
udal kısmında bulunur. Zamanla bu işlev, sinüs 
venozus tarafından devralınır. Sinüs venozus sağ 

atriyuma entegre olduğunda, pacemaker dokusu 
vena kava superiorun açıldığı bölgenin yakınında 
konumlanır. Embriyonal gelişimin 5. haftasında, 
sinoatriyal (SA) nod oluşur ve kalbin ana ritim 
belirleyicisi haline gelir. Atriyoventriküler (AV) 
nod ve His demeti ise atriyoventriküler kanalın 
duvarındaki özel hücrelerden gelişerek ileti siste-
minin geri kalan yapısını oluşturur. Bu yapıların 
koordineli gelişimi, kalbin elektriksel iletim sis-
teminin düzgün çalışmasını sağlar ve sağlıklı bir 
kalp ritmi için temel oluşturur(52,57,60)

Moleküler Düzenlenim

Kalbin ritmik kasılmasını sağlayan iletim sistemi, 
Hcn4, Tbx3 ve Shox2 gibi genler tarafından dü-
zenlenir:

	» Hcn4: Sinoatriyal düğümde eksprese edilir ve 
spontan elektriksel aktiviteyi sağlar.

	» Tbx3: Atriyoventriküler düğümün gelişimini 
kontrol eder.

	» Shox2: Sinoatriyal düğüm hücrelerini destek-
ler (61,62,63).
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lirlenmesinde (spesifikasyonunda) görev alan bir 
transkripsiyon faktörü olan TBX20 geninde görü-
len mutasyonlar da tanımlanmıştır. TBX20 mutas-
yonları; atriyal ve ventriküler septal defektler, 
kapak defektleri ve kalp odacıklarının anormal 
büyümesi ile ilişkilendirilmiştir (20).
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FETAL EKOKARDİYOGRAFİ
Fetal ekokardiyografi, uzun süredir fetal kalp ano-
malilerinin tanısında rutin olarak kullanılmakta-
dır. Fetal kardiyoloji pediyatrik kardiyolojinin 
yeni bir dalı olarak hızla ilerlemektedir.

Fetal ekokardiyografinin fetal konjenital kalp 
anomalilerinin değerlendirilmesindeki güveni-
lirliği yapılan çeşitli çalışmalarda gösterilmiştir 
(77). Fetal aritmilerin tanısı ve tedavisinde, riskli 
gebeliklerde (diabetik anne, annenin ilaç ve alkol 
alımı); fetüsun ebeveyinleri veya kardeşlerinde 
konjenital kalp anomalisi olması halinde; ekstra-
kardiyak anomalili fetüslerde; obstetrik ultraso-
nografi sırasında kalpte anormallik tespit edildi-
ğinde veya çoğul gebeliklerde yapılması gereken 
bir tetkiktir.

Fetal ekokardiyografi 16. gebelik haftasından 
itibaren yapılabilir; genellikle 18-20. haftalardan 
itibaren daha iyi görüntüler elde edilmektedir. 
İnceleme sırasında kalp boşlukları, kalp duvar 
kalınlıkları, foramen ovalenin açık olup olmadığı, 
renkli Doppler ile foramen ovaleden akım yönü, 
mitral ve triküspid kapaklar, septumlar, atriyo-
ventriküler ve ventriküloarteriyel ilişkiler, aort ve 
pulmoner arter ilişkileri, duktal ve aortik arkuslar, 
sistemik ve pulmoner venöz dönüşler tıpkı konje-
nital kalp hastalığında standart transtorasik eko-
kardiyografideki gibi segmenter analiz ışığında 
incelenir. Doppler ile AV kapaklar, aort, pulmoner 
arter akımları ve duktal akım değerlendirilir.

Pekçok konjenital kalp anomalisinin ilk 8 haf-
tada yani embiryogenez sırasında oluşmasına kar-
şılık bazı konjenital kardiyak defektler sonradan 
oluşur veya ilerler. Pulmoner stenoz veya atrezi, 
hipoplastik sol kalp sendromu, sol kalbin obstrik-
tif lezyonları bu anomalilere örnek olarak gösteri-
lebilir (78, 79). Bu nedenle konjenital kalp hastalığı 
tespit edilen fetüsler gebelik süresince seri olarak 
takip edilmelidir. Seri takipler intrauterin hayatta-
ki konjenital kalp hastalıklarının seyri hakkındaki 
bilgi ve tecrübelerimizin artmasına katkı yanında, 
intrauterin tedavi (kateterle veya cerrahi) strateji-
lerinin de gelişmesinde rol oynayacaktır. Bugün 
fetal ekokardiyografik incelemelerle elde edilen 

tecrübeler sonucunda gebeliğin erken dönemin-
de sonlanacağı düşünülen pekçok konjenital kalp 
anomalisinin terme kadar geldiği ve neonatal dö-
nemde başarılı bir şekilde tedavi edilebileceği gö-
rülmüştür.
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SONUÇ
Fetal ekokardiyografinin temel amacı, doğum ön-
cesi mevcut kalp hastalığını tanımlamak, risklerini 
belirlemek ve tedavi seçeneklerine karar vermek-
tir. Böylece ebeveynleri üçüncü basamak kardiyak 
bakım merkezlerine transfer etmek, planlı doğum 
için hazırlamak, perinatal ve postnatal tedavi pla-
nı oluşturmak için zaman sağlanmış olur. Son yıl-
larda fetal ekokardiyografik değerlendirmelerle 
birlikte pediatrik kardiyoloji ve kardiyovasküler 
cerrahinin, doğum öncesi ve doğum sonrası yeni 
tanı ve tedavi stratejilerinin gelişmesi fetal kalp 
hastalıklarının morbitite ve mortalite sonuçlarının 
iyileşmesinde etkili olmuştur.
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tomlara neden olabilir. Ciddi anafilaksi genellikle 
cerrahi sırasında lateks cerrahi eldivenlere maruz 
kalma sonucu ortaya çıkar. Daha önce lateksle te-
mas sonucu hafif semptomlar yaşayan hastalarda 
bile bu sorun görülebilir. Ancak, intravasküler 
lateks kateter balonlarının kullanımından kaynak-
lanan anafilaksi vakası bildirilmemiştir. Lateks 
alerjisi öyküsü olan hastalarda kardiyak kateteri-
zasyon yapılırken, lateks önlemleri için standart 

kurum protokollerine uyulmalıdır.(1)
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ventriküler volüm yükü ve plevral effüzyon gibi 
etkiler yaratan aortopulmoner kolateral varlığın-
da kollateral akış kardiyak MRG ile hesaplanabi-
lir (70). Kardiyak MRG ayrıca 4-boyutlu akım ve 
hesaplamalı akışkan dinamiği uygulamaları ile 
karmaşık akış desenlerini ölçme ve görselleştirme 
imkânı sunar (71).

Kardiyak BT, kardiyak MRG’in kontrendike 
olduğu veya başarısız olduğu durumlarda tercih 
edilir. Yüksek intratorasik lenfatik basınç veya len-
fatik akışın tıkanması sonucu oluşan lenfoalveolar 
fistül veya plastik bronşit gibi komplikasyonların, 
bunlarla ilişkili distal atelektazi ve konsolidasyo-
nun değerlendirilmesinde tercih sebebidir (72).
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3B Biyoyazıcı Teknolojisi

3B biyoyazıcı teknolojisinin ortaya çıkışının kalp 
hastalıklarının tedavisinde yeni bir dönemi baş-
lattığından söz edilebilir. Bu teknoloji sayesinde 
yakın gelecekte hastaya özgü kapak ve greftler 
üretilebilecek ve ticari olarak da kolaylıkla ulaşıla-
bilir olacaktır. Hockaday ve arkadaşlarının yaptığı 
iki çalışma da bu potansiyeli vurgulamaktadır. Bu 
çalışmalar 3B biyoyazıcı teknolojisi kullanılarak 
anatomik olarak karmaşık aort kapak yapısının 
hidrojellerle basılabileceğini ortaya koymuştur. 
(51,52) Sun ve arkadaşlarının çalışmasında da 3B 
biyoyazıcı teknolojisindeki gelişmeler sayesin-
de ileri uyarlanabilirliğe sahip ve organları taklit 
edebilen miyokardiyal yapıların inşa edilebildiği 
belirtilmiştir. (53)

SONUÇ
Konjenital kalp hastalıklarının karmaşık ve de-
ğişken anatomileri, doğru tanı ve etkili cerrahi 
planlama için gelişmiş görüntüleme tekniklerine 
ihtiyaç doğurmuştur. Bu ihtiyaç doğrultusunda 
geliştirilen 3 boyutlu (3B) görüntüleme ve mo-
delleme yöntemleri, son yıllarda klinik pratikte 
giderek artan oranda kullanılmaya başlanmıştır. 
Medikal görüntüleme, segmentasyon ve dijital ta-
sarım gibi adımlardan oluşan bu süreç, BT, MR ve 
ekokardiyografi gibi modalitelerden elde edilen 
verilerle desteklenerek yüksek doğrulukta anato-
mik modellerin oluşturulmasına olanak tanır.

3B modeller, yalnızca görüntüleme sınırlarını 
aşarak tanı ve cerrahi planlamayı desteklemekle 
kalmaz; aynı zamanda tıp ve asistan eğitiminde, 
hasta-hekim iletişiminde, translasyonel araştırma-
larda ve biyoyazıcı teknolojisiyle kişiye özel çö-
zümlerde de etkin biçimde kullanılmaktadır.

Literatürdeki birçok çalışma, 3B modellerin 
tanısal doğruluğu artırdığını, cerrahi planlamada 
değişikliklere yol açabildiğini ve eğitim süreçle-
rinde bilgi edinimini ve teknik becerileri geliştirdi-
ğini göstermektedir. Segmentasyon stratejilerinin 
ve modelleme tekniklerinin amaca uygun şekilde 
seçilmesi, elde edilen çıktının kalitesi açısından 
kritik öneme sahiptir.

Sonuç olarak, 3B görüntüleme ve modelleme, 
konjenital kalp hastalıklarının değerlendirilme-
sinde giderek vazgeçilmez hale gelen, tanıdan 
tedaviye uzanan süreçte klinisyene önemli katkı-
lar sunan güçlü bir araçtır. Yakın gelecekte yapay 
zeka destekli otomatik segmentasyon ve biyobas-
kı teknolojilerindeki ilerlemelerle bu alandaki kul-
lanımın daha da yaygınlaşması beklenmektedir.
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3. Hemoliz: Rezidüel şantı olan hastalarda gö-
rülen bir komplikasyondur. Eritrositlerin mekanik 
harabiyetine bağlı olduğu düşünülür. Hemoglo-
bin değerlerinde düşme, idrarda renk değişikliği 
ve bilirubin yüksekliği saptanır. Cihaz geri alına-
rak veya rezidüel şant başka bir coil veya cihazla 
kapatılarak düzeltilebilir. Bu mümkün değilse cer-
rahi olarak çıkarılması gerekir. Sıkılıkla coil kulla-
nımı sonrasında görülür.

4. Enfektif Endokardit: Nadir bir komplikas-
yondur.

5. Nikel alerjisi: Nitinolden yapılmış cihazlar-
da görülebilecek potansiyel bir komplikasyondur. 
Yüksek ateş ve ödemle kendini gösterebilir. Daha 
çok ASD ve PFO kapatılması sonrası rapor edilse 
de nikel içeren her cihaz için potansiyel bir komp-
likasyondur.

6. Diğer nadir komplikasyonlar: Bunların dı-
şında cihaz embolizasyonu sonucu ani ölüm, geçi-
ci asistol, transfüzyon gerektirecek kan kaybı, kan 
kaybına bağlı ST depresyonu gibi nadir kompli-
kasyonlar bildirilmiştir (21).

Günümüzde transkateter PDA kapatılması iş-
lemi için tek bir ideal cihaz yoktur. Bununla bera-
ber işlem artık çok daha güvenli ve düşük komp-
likasyon oranlarıyla yapılabilmektedir. Elimizde 
çok sayıda cihaz seçeneği bulunmaktadır. 1000 
gram altı bebeklerden başlayıp erişkin hastaya 
kadar işlem güvenli bir şeklide yapılabilmektedir. 

Hastanın yaşı, vücut ağırlığı, PDA’nın ölçüleri ve 
maliyet hesaba katılarak en uygun cihazı seçmek 
doğru bir strateji olacaktır.
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Şekil 5. Sekundum atriyal defekt 30 mm Amplatzer 
Septal Occluder cihazı kullanılarak kapatıldıktan bir 
hafta sonra hastanın göğüs ağrısı tariflemesi üzerine 
bakılan troponin değerinde progresif yükselme sonra-
sında konvansiyonel koroner anjiyografi yapıldı. Şekil-
de sirkumfleks arterin retroaortik seyri sırasında ASD 
cihazının disklerinin arasından geçtiği ve lümeninin 
cihaz basısı nedeniyle daraldığı görülmektedir. Cihaz 
Snare ile geri alındı. Defekt cerrahi olarak kapatıldı.

İlk 6 ay endokardit profilaksisi bütün hastalara 
verilir, 6. ay kontrolünde eğer tam kapanma sağ-
landıysa bu profilaksi kesilir.

Poliklinik kontrolleri 1,6 ve 12. Ay olarak öne-
rilir. Bu süreç sonunda da yılda ya da iki yılda bir 
kontroller devam etmelidir. Her kontrolde ek bir 
durum olmadıkça TTE ve 12 kanallı EKG görül-
melidir (35) .

CERRAHİ İLE KARŞILAŞTIRMA
2002 yılında yapılan toplam 3.082 ASD hasta-
sı değerlendirildiği bir metaanalizde; bunların 
1.270’i cerrahi, 1.812’si ise transkateter yöntemle 
tedavi edilmiştir. Cerrahi grubunda total ve ma-
jör komplikasyon oranları sırasıyla 5.4 ve 3.8 kat 
daha yüksek bulunmuş, hastanede yatış süresi de 
2.5 kat daha uzun saptanmıştır (36). Ancak cerrahi 
tekniklerin gelişmesi ile bu oranlarda değişiklikler 

meydana gelmiştir. Minimal invaziv cerrahi tek-
nik ile kapatılan ASD hastalarının değerlendirildi-
ği bir metaanalizde, perkütan tekniğe göre majör 
komplikasyon oranını artmadığı ve rezidüel şant 
oranının daha düşük olduğu ancak hastanede ya-
tış süresinin daha uzun olduğu belirtilmiştir (37).
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İzlemde anevrizma oluşumu, diseksiyon ve 
stent içi daralmaları kontrol etmek için aralıklı 
BT anjiyografi ile değerlendirme yapılması gerek-
mektedir. Klinik ve ekokardiyografik olarak reko-
arktasyon, devam eden hipertansiyon veya BT’de 
anevrizma oluşumu kanıtı varsa rekateterizasyon 
yapılır. Elektif planlı rekateterizasyon, stent baş-
langıçta az expande edilerek bilinçli rezidüel dar-
lık bırakıldığında redilatasyon amacıyla 6-12 ay 
sonra gerçekleştirilir.
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Bazen işlem sırasında bir pulmoner arter hap-
sedilebilir. Genellikle hapsedilen tarafın zamanla 
gelişiminin yeterli olduğu düşünülse de işlem sı-
rasında hipoksemi varsa ya da kontrol enjeksiyon-
larında o pulmoner artere kontrast geçişi az ise bu 
tip durumlarda stent implantasyonu sonrasında 
stentin “strut”ları arasından geçilerek balon dila-
tasyon ile sorun giderilebilir. Ancak erken dönem-
de bu işlemin stent malpozisyonu ya da emboli-
zasyonu açısından riskli olduğu unutulmamalıdır.

Geç Komplikasyonlar ve İzlem

Duktal stent implantasyonu yapılmış olan hasta-
lara antiagregan olarak sadece aspirin verilebilir 
ancak ikili (aspirin, clopidogrel) tedavi daha gü-
venlidir (27,33). Bu tedavi duktal stent ihtiyacı-
nın geçici olduğu durumlarda ihtiyaç ortadan 
kalktığında kesilebilir diğer hastalarda cerrahi 
operasyona kadar devamı edilir. Kontrollerde ok-
sijen satürasyonu ve muayenede devamlı üfürüm 
duyulup duyulmadığı not edilmelidir. Ekokardi-
yografik incelemede duktal stent akımı, pulmoner 
arterlerin dolumu, konfluensi ve pulmoner yata-
ğın gelişimi değerlendirilmelidir. İzlemde suba-
kut stent trombozu, intimal profilerasyona bağlı 
stent stenozu ve bazen hapsedilmiş pulmoner ar-
ter tarafında diskonneksiyon gelişebilir (25,27,33). 
İzlemde ilerleyici satürasyon düşüklüğü ve üfü-
rümün niteliğinin değişimi uyarıcı olmalıdır. Bu 
hastalarda yeniden girişim yapılarak balon angi-
oplasti veya stent implantasyonu ile stent akımı 
arttırılabilir. Özellikle tek ventrikül tamiri adayı 
olan hastalarda bir pulmoner arterde başlangıçta 
doğal darlık ya da damarın hapsedilmesine bağlı 
pulmoner arter gelişimi istenen düzeyde gerçek-
leşmiyorsa zaman kaybetmeden bu damar görün-
tülenmeli ve gerekirse transkateter girişimler ya 
da cerrahi şant ile sonraki evrelere daha iyi pul-
moner yatak oluşturmaya gayret edilmelidir.

Özetle, Pulmoner dolaşımın DA’ya bağım-
lı olduğu durumların bazılarında örneğin kritik 
PS veya IVS-pulmoner atrezili olgularda duktus 
morfolojilerinin genellikle stent için en uygun bi-
çimlerde olması, bu hastaların pulmoner kan akı-

mını ilave olarak artıracak palyasyona geçici ola-
rak ihtiyaçlarının olması ve de çoğunlukla tekrar 
düzeltici cerrahi gerektirmeyecekleri için en ideal 
adaylardır. Duktal stent bu hastalarda sağ ventri-
kül hipoplazik olmayanlarda komplians düzelene 
kadar, hipoplazik olanlarda ise sağ ventrikül geli-
şene kadar güvenli bir palyasyon sağlar. Belirtilen 
gerekçelerle birinci seçenek olarak tercih edilmeli-
dir. Akciğer kan akımı kaynağı tek olan univent-
riküler tamir adayı hastalar ile kompleks VSD’li 
pulmoner atrezilerde de duktusa stent implantas-
yonu oldukça güvenlidir. Cerrahi şantla karşılaş-
tırıldığında sonuçlar en azından benzer hatta bazı 
çalışmalarda daha üstündür. Cerrahi şantla karşı-
laştırıldığında DSİ’nunun birçok avantajı vardır. 
Bu nedenle pulmoner kan akımını garantiye al-
mak veya artırmak amaçlı bu hasta grubunda da 
yine birinci seçenek olabilir.
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Bölümüzde yenidoğan döneminde balon aor-
tik valvüloplasti yapılan hastaların 27 yıllık izle-
minde; 1998-2024 yılları arasında 85 yenidoğanda 
(YD) 118 BAV yapıldı. Olgular 0-30 (median 14) 
gün, 26’sı (%40) kritik aort darlığı, 23’ünde (%27.1) 
değişik sol ventrikül çıkım yolu darlıkları (LVO-
TO), 45’inde (%52.9) endokardiyal fibroelastosis 
(EFE), 35’inde (%41.2)sol ventrikül (LV) işlev bo-
zukluğuna sahipti. İşlem 78 (%92) olguda başarılı 
oldu. İzlem süresi 8.84 +/- 7.7 yıldır. 30 olgu 10 yıl, 
49 olgu 5 yıldan fazla izlenmiştir. İzlem süresin-
ce toplam mortalite 13 (%15)’dir. İlk bir ayda olan 
erken mortalite 3 olgudur (1’i işlem sonrası, 2’si 
yaygın EFE nedeni ile kontrol edilemeyen kalp ye-
tersizliği nedeni ile). Geç dönemde 2 olgu cerrahi 
sonrası, 7 olgu median 3 ayda EFE, ağır MY, shone 
kompleksi nedeni ile oldu. Mortaliteyi etkileyen 
faktörler; yaş, işlem öncesi LV disfonksiyonu ve 
diğer LVOTO eşlik etmesidir. Son yaş 7 ay-26.5 
yaştır. Birinci yılın sonunda sağ kalım %85.8, gi-
rişim yapılmama oranı %70.6 bulunmuştur. İlk 1 
yılda 5 yeniden balon aortik valvüloplasti, 7 cer-
rahi işlem yapılmıştır. Tüm izlem süresinde 22 
cerrahi, 8 recerrahi, 2 rerecerrahi uygulanmıştır. 
İlk 5 yılda 12, 5 yıldan sonra da 10 cerrahi işlem 
gerekmiştir. Cerrahi nedenleri; 4 olguda restenoz, 
4 olguda aort yetersizliği, 8 olguda mixt, 6 olguda 
(3 aort koarktasyonu, 2 endokardit, 1 VSD kapatıl-
ması) diğerleridir.

Sonuç olarak balon aortik valvüloplasti ile val-
vüler aort stenozlu hastaların %70’inde iyi sonuç-
lar alınır, göreceli önemli yan etki azdır. Yaşamın 
ilk ayında bu işleme giden hastalarda komplikas-
yon gelişmesi daha sık olmasına rağmen güvenli 
ve etkin bir tedavi yöntemidir. Bu tedavinin cer-
rahi valvatomi ve kapak onarımı gibi palyatif bir 
girişim olduğu yaşamın ilerleyen dönemlerinde 
yeniden girişimlere gerek duyulacağı akıldan çı-
karılmamalı, bu olasılığı azaltmak için belli bir 
gradient kalması önemli aort yetersizliği gelişme-
sine tercih edilmelidir.
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namadığında kesinleştirmek, perkütan teknikle 
tedaviye uygunluğu belirlemek ve tedavi etmek 
amaçlı yapılır.

İntrahepatik portal sistemin tam aplazisi 
söz konusu olan tip I KPSS’da tedavi karaciğer 
transplantasyonudur. Parsiyel porto-sistemik şan-
tın söz konusu olduğu tip II KPSS hastalarının bir 
kısmında transkateter olarak port-sistemik fistül-
ler kapatılabilir. Bu amaçla anatomi ve bağlantı 
çapları göz önüne alınarak vasküler “plug’lar, 
kaplı stentler, coiller, PDA veya defekt kapatıcı 
cihazlar kullanılabilir (21-22-23) Şekil 19’de hipe-
ramonyemi ile presente olan bir çocukta parsiyel 
portal-inferior vena kaval şanta yol açan KPSS’ın 
ADO II ile juguler venden yaklaşılarak kapatılma-
sı gösterilmiştir.

Şekil 19. Konjenital portosistemik şant kapatılması 
örneği

KPSS’ı kapatmadan önce balon oklüzyon tes-
ti ile portal ven basıncının kontrol edilmesi öne-
rilmektedir. Balon ile geçici oklüde edildiğinde 
portal ven basıncı 25 mmHg altında olduğunda 
güvenle kapatılabileceği genel olarak kabul gör-
mektedir, buna karşın testte basınç >30-32 mmHg 
olduğunda perkütan kapatılmayıp transplanta 
verilmesi veya önce cerrahi olarak bant yapılma-
sı hipoplazik portal ven dallarının gelişmesinin 
beklenmesi daha sonraki seansta iki aşamalı yak-

laşımla kapatılması önerilmektedir. (23-24) Balon 
oklüzyon testinde 25-30 mmHg düzeyinde portal 
ven basıncı tartışmalıdır; direkt kapatanlar veya 
cerrahi bandı tercih eden yaklaşımlar mevcuttur 
(24).
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- Arkus rekonst + PAB 
(6)
- Unifokalizasyon-SP 
şant (7)
- İzole SP şant (5)
Düzeltme (60)
-TOF/PA-VSD tamiri 
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Persistan 
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*Bazı hastalarda birden fazla patoloji saptanmış ve birden fazla girişim yapılmıştır.
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kardiyak output, HLHS: Hipoplastik sol kalp sendromu, IAS: İnteratriyal septum, MAPKA: Majör aortopulmoner 
kollateral, MV: Mekanik ventilatör, NWD: Norwood, PAB: Pulmoner artere band, O2: Oksijen, PA-VSD: Pulmoner atrezi 
ventriküler septal defekt, RV: Sağ ventrikül, SP: sistemik-pulmoner, TPA: Doku plazminojen aktivatörü, TTE: Transtorasik 
ekokardiyografi, TOF: Fallot tetralojisi, U-KAVSD: Unbalanse komplet atrioventriküler septal defekt,
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mak veya stent yerleştirmek mümkün olmaktadır 
(11,12). Örneğin ana PA’e cerrahi olarak yerleşti-
rilen bir kılıf içinden çok küçük çocuklarda bile 
erişkin boyutlara ulaşabilecek stentler PA dalları-
na daha kolay yerleştirilebilmektedir. Bu işlemler 
özellikle küçük kilolu hastalarda ve sınırlı vaskü-
ler erişimi olanlarda tercih edilebilir. Doğrudan, 
görerek stent implantasyonu teknik olarak daha 
kolay ve etkilidir. Bunlarda kardiyopulmoner 
baypasa girilecek ise bile süre oldukça kısalır (12). 
İşlem sonrası damar açıklığını göstermek ve/veya 
residü lezyonları ortaya çıkarmak için intraopera-
tif floroskopik veya anjiyografik görüntülemenin 
yalnızca stent implantasyonundan sonra değil, 
aynı zamanda standart cerrahi onarımdan sonra 
da avantajları olduğu gösterilmiştir (48,49).

HYBRIT INTRAVASKÜLER VE 
INTRAKARDIYAK GIRIŞLER
Yenidoğanlarda, duktus stenti implantasyonu, 
aort koarktasyonu ve aort stenozu için balon ya-
pılabilmesi amacıyla cutdown yapılarak carotis 
arterine ulaşarak işlemlerin gerçekleştirilmesi bir 
bakıma cerrahın ve invaziv kardiyoloğun işbirliği-
ne dayalı hybrit girişimlerdir. Yenidoğanlarda ka-
rotis arter çapı femoral arter çapından daha geniş 
olduğundan bu yol femoral arterlerin yaralanması 
ihtimalini azaltır (50). Hatta bu yolla prematüre 
bebeklerde dahi bu işlemler gerçekleştirile bilinir.

Atriyotomi yapılarak HLHS lu bebeklerde sep-
tostomi yapılmasını kolaylaştırılması veya Fontan 
olgularında atriyuma ulaşılarak Valve –in–Valve 
prosedürlerinin uygulana bilmesi de intrakardi-
yak giriş yolu oluşturularak gerçekleştirilen hybrit 
girişimlere örnektirler (51,52).

Sonuç olarak cerrahlar ile girişimsel kardiyo-
loglar arasındaki iş birliğinin artması ve işlemlerin 
birlikte yapılır hale gelmesi ile kompleks işlemler 
daha az invaziv bir şekilde gerçekleşir hale gelmiş-
tir. Hibrit yapılan işlemler sayesinde işlem süreleri 
kısalmış, kardiyopulmoner baypas sayısı azalmış, 
vasküler erişimler kolaylaşmış daha küçük kilolu 
veya daha yüksek riskli hastalara daha kolay ve 
daha az risk ile müdahale edilme olanakları ortaya 
çıkmıştır.
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daha düşük hızda bir kaçış(escape) ritmi devreye 
girebilir. Kaçış ritmi genellikle normal sinüs rit-
minden daha yavaştır ve atriyum ile ventrikül ara-
sındaki sıralı senkronizasyonu bozar ve yetersiz 
kardiyak debiye yol açar. Tam AV bloğu olan bir 
kalp, nadiren kaçış ritmi göstermez ve ventriküler 
asistol olur. Cerrahi sonrası ventriküler asistolü 
olan çocuk, kardiyak debi için tamamen kalp pili-
ne bağımlıdır. Steroid, teofilin, atropin ve izopro-
terenol, ventriküler kaçış ritmini ve AV düğüm 
iletimini uyarmak için denenmiştir. Ameliyattan 
birkaç gün sonra çoğu çocukta normal AV ileti-
miyle normal sinüs ritmine döner. Cerrahi sonrası 
10-14 gün içinde iyileşme belirtisi göstermeyen ya 
da yetersiz ritim iyileşmesi gösteren hastalarda 
kalıcı kalp pili uygulaması düşünülmelidir.
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Konjenital kateter laboratuvarında önemli 
komplikasyonların görülme sıklığının %7 ila %24 
arasında olduğu ve komplikasyonların tanısal va-
kalara göre girişimsel prosedürlerde daha sık gö-
rüldüğü bildirilmiştir. Konjenital kateter laboratu-
varında mortalite %1’den az olarak bildirilmeye 
devam etmektedir. En sık bildirilen komplikas-
yonlar vasküler yaralanmalar ve disritmilerdir. 
Daha az sıklıkta bildirilen ancak önemli kompli-
kasyonlar arasında kanama, felç, vasküler rüptür, 
kardiyak tamponad, kapak hasarı, vasküler trom-
boz, hava embolisi, yabancı cisim/kateter için tu-
tulma, cihaz embolisi, kontrast reaksiyonu veya 

anafilaksi ve brakialpleksus yaralanması bulunur. 

(140) Kateter laboratuvarında majör morbidite 
veya komplikasyon için en önemli risk faktörleri 1 
yaşından küçük yaş, daha küçük hasta boyutu ve 
müdahalenin karmaşıklığıdır. Aritmiler yaygındır 
ve genellikle geçicidir. Aritmiler için risk faktör-
leri arasında hiperkarbi, elektrolit bozuklukları, 
kateter manipülasyonu, kardiyak iskemi, ilaçlar, 
koroner hava embolisi ve miyokardiyal ve iletim 

dokusu hasarı bulunur.(141) Defibrilatörler ve 
antiaritmik ilaçların yanı sıra kalp pili kapasitesi 
de mevcut olmalıdır. Şiddetli PHT’si olan hastalar 
da kateter laboratuvarında ölüm açısından önem-
li risk altındadır. Periprosedürel kardiyak arrest 
riski, KKH’lı hastalarda iyi belgelenmiştir. Kardi-
yak arrestlerin yaklaşık üçte birinin KKH’lıçocuk-
larda meydana geldiğini ve bunların %17’sinin 
kardiyak kateter prosedürleri sırasında meydana 
geldiğini göstermektedir.Kateter laboratuvarında 
prosedürel kardiyak arrest için risk faktörleri ara-
sında 1 yaşından küçük yaş, tek ventrikül fizyo-
lojisi ve ameliyat öncesi kateter prosedürleri yer 
alır. Doğuştan kateterizasyon laboratuvarında 
kardiyak dekompansasyon riski, olası kurtarma 
ve mekanik dolaşım desteğinin hızlı bir şekilde 
konuşlandırılması için cerrahi desteğin hemen 

mevcut olmasını gerektirir. (139)

Hibrit prosedürler, KKH’yı tedavi etmek için 
tek bir operatif prosedürün parçası olarak, hem 
cerrahi hem de transkateter teknikleri içerir. En 
sık olarak, hibrit prosedürler, bir PDA stentin ko-
nuşlandırıldığı ve bilateral PA bantlarının açık bir 

sternotomi ile yerleştirildiği HLHS tedavi etmek 
için kullanılır. KPB kullanımı ertelenir ve aort 
krosklempleme, açık kalp prosedürleriyle ilişkili 
miyokardiyal yaralanmayı ve inflamatuar yanıtı 
ve olası nörolojik yaralanmayı önler. Hibrit pro-
sedürler ayrıca VSD’leri kapatmak, pulmoner ka-
paklar ve PA dallarının stentleri implante etmek 
ve ayrıca bir dizi başka minimal invaziv prose-
dür için kullanılır. Bir hibrit prosedürün anestezi 
yönetimi, prosedürün doğasına göre belirlenir. 
Hibrit ameliyathanesi, tam kateter laboratuva-
rı olanaklarının yanı sıra kardiyak ameliyathane 
olanaklarına sahip bir ameliyathanedir. Açık cer-
rahiye geçişle kateter tabanlı bir müdahaleyi de-
neme olanağı, hibrit ameliyathanesinin bir diğer 

avantajıdır.(139)
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Tablo 12. Başlıca ilaç ve elektriksel müdahalelerin dozları ve yan etkileri - Devamı

İlaç/girişim Doz Yan etkiler

Ibutelide
0.01-0.025 mg/kg 50 cc SF içinde 10 dk’da IV
Tekrarı 1 kere 10 dk sonra, sinus 
izlendiğinde sonlandır

Aritmi, uzun QTc(beklenilir), 1a veya 3 
sınıfı antiaritmikler ile kullanılmaz.

Isoproterenol 0.01-1 mcg/kg/dk IV perfüzyon Hipotansiyon, taşikardi

Kaptopril
< 6 ay: 0.3 mg/kg/gün (3 doza bölünerek), 
yavaşca 2 mg/kg/güne çıkartılır >6 ay: 0.5-4 
mg/kg/gün

Hipotansiyon, öksürük, renal disfonksiyon

Kardiyoversiyon 
(senkronize)

İlk doz: 0.5-1 J/kg, Tekrar: 2-4 J/kg,
Maksimum: 300 J Aritmi, yanık

Lidokain 1 mg/kg/doz IV bolus
20-50 mcg/kg/dk IV perfüzyon

Havale, hipotansiyon, aritmi Kan düzeyi: 
2-5 mcg/ml

Magnezyum sulfat 50 mg/kg/doz IV yavaş bolus(5-10 dk) 
Maksimum: 2 g Hipotansiyon, apne, nöromüsküler blokaj

Milrinon Yükleme: 50-100 mcg/kg IV İdame: 0.5-1.0 
mcg/kg/dk Aritmi, hipotansiyon

Nitroprussid 0.01-5 mcg/kg/dk IV perf. Hipotansiyon, bulantı, siyanür tiyosiyanat 
zehirlenmesi

Prokainamid Yükleme: 5-10 mg/kg IV
İdame: 20-80 mcg/kg/dk IV perf

Hipotansiyon, aritmi Kan düzeyi: 4-10 mcg/
ml
Prokainamid+NAPA 10-30 mcg/ml

Propranolol 0.01-0.1 mg/kg/doz IV Hipotansiyon, bradikardi, bronkospazm 1-4 
mg/kg/gün PO (4 doza bölünür)

Prostaglandin E1
Başlangıç dozu 0.05-0.1 mcg/kg/dk IV 
perfüzyon, etkiye gore azaltılır Min doz 0.01 
mcg/kg/dk

Apne, ateş, hipotansiyon, havale, döküntü
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(DKMP) nedeniyle şiddetli kalp yetmezliği olan 
çocuklar için potansiyel bir seçenek olarak orta-
ya çıkmıştır. Bu açıdan PAB, bu hasta grubunda 
uygulanabilirliliği ile akılda tutulması gereken bir 
palyatif tekniktir.

Yapılan bazı çalışmalarda korunan sağ ventri-
kül fonksiyonuna sahip küçük çocuklarda (<6 yaş) 
DKMP’ye bağlı son evre kalp yetmezliğini hafif-
letmek için PAB önerilmektedir (105,106). Ancak, 
pediyatrik DKMP’de PAB’nin endikasyonları hak-
kında tartışmalar devam etmektedir. Bu tedavinin 
kalp nakline bir köprü mü yoksa bir hedef tedavi 
mi olduğu da değerlendirilmeyi beklemektedir.

Son olarak; konjenital kalp cerrahisi tarihçe-
sinde PAB ilk tanımlandığı günlerde sıklıkla baş-
vurulan bir teknik olmasına rağmen bilginin ve 
teknolojik olanakların artmasına paralel olarak 
kullanımı azalmıştır. Diğer taraftan ilk tanımlan-
dığı hasta grubu dışındaki hastalarda band ame-
liyatı tanımlanmış olması ve günümüzde halen 
genel kondisyonu düşük hastalarda tercih edile-
bilir olması prosedürü vazgeçilmez kılmaktadır. 
Uygulaması basit olmasına karşın başarılı sonuç-
lar için belirli bir deneyim gerektirmesi tekniğin 
akılda tutulması gereken bir diğer tarafıdır.
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Rekoarktasyon riskini artıran birçok faktör göste-
rilmiştir. Bunlar arasında hastanın 2–3 aydan kü-
çük olması, ağırlığın 2 kg’dan düşük olması(125), 
polipropilen yerine ipek sütur kullanımı ve kalıntı 
duktal doku bırakılması yer alır.(126) Rekoarktas-
yon, ameliyat sonrası kol-bacak arasındaki sistolik 
basınç farkının 20 mmHg’yi aşması olarak tanım-
lanır.(127) İstirahat halindeki basınç farkı, egzer-
sizle ortaya çıkan belirgin hipertansiyonu eleme 
için yeterince hassas olmayabilir. Egzersiz sonrası 
aynı anda kol/bacak basınç ölçümleri, koarktas-
yon onarım bölgesindeki rezidü olasılığını dışla-
manın en iyi yoludur.(128)

Rezidü koarktasyonu tespit etmek için MRI, 
dijital subtraksiyon anjiyografisi ve bisiklet egzer-
siz testi de faydalı olabilir.(129) MRI değerlendir-
mesi, koarktasyon onarımındaki gecikmenin uzun 
süreli anormal hemodinamik maruziyete neden 
olabileceğini ve bunun aort duvarının sertleşme-
sini artırabileceğini göstermiştir.(130) Uç uca ge-
nişletilmiş anastomoz, en düşük rekoarktasyon 
oranına (%5) sahip görünmektedir.(131,132)

Balon anjiyoplasti bölümünde tartışıldığı üze-
re, bu prosedür rezidü aort koarktasyonu olan 
çoğu çocuk için tercih edilen ilk prosedür olarak 
kabul edilmektedir.(102) Başarı oranı yüksektir ve 
komplikasyon insidansı düşüktür. Balon dilatas-
yonu başarılı olmazsa veya uygun görülmezse, ye-
niden ameliyat gerekebilir. Çoğu durumda yeni-
den ameliyat, önceki onarım bölgesindeki yoğun 
skar dokusu nedeniyle oldukça zordur. Reoperas-
yonlar için tek bir teknik tüm hastalar için geçerli 
olmayabilir, hastaların çoğu yama ile genişletme, 
rezeksiyon ve araya greft interpozisyonu veya 
baypas greft tekniği ile yönetilebilirler.(133)

SONUÇ
Aort koarktasyonu olan bebek ve çocukların yöne-
timi büyük ölçüde standart hale gelmiştir. Ekokar-
diyografi ilk tanı aracı olarak kullanılmaktadır. BT 
görüntüleme, anatomiyi kesin bir şekilde ortaya 
koymada önemli bir rol oynamaktadır. Prostag-
landin E1 (PGE1) kullanımı, kritik koarktasyonu 
olan yenidoğanlarda cerrahiye zaman kazandır-

mış ve sonuçları önemli ölçüde iyileştirmiştir. Ko-
arktasyonun, geç dönem hipertansiyon riskini en 
aza indirmek için tanı konulduğu anda onarılması 
gerekmektedir. Yenidoğanlar, bebekler ve küçük 
çocuklar için rezeksiyon ile uç uca genişletilmiş 
(extended) anastomozu önermekteyiz. Önemli 
intrakardiyak lezyonları olan hastalar için, kar-
diyak defektin sternotomi ile onarımı yapılabilir. 
Büyük çocuklar, balon dilatasyonu ve stent yer-
leştirmeden fayda görebilir. Transkateter tedaviye 
uygun olmayan büyük çocuklar için rezeksiyon 
ile greft interpozisyonu yapılması önerilmektedir. 
Büyük çocuklarda femoral arter basıncı izlenmeli 
ve paraplejiyi önlemek için sol kalp bypassı akılda 
bulundurulmalıdır. Rekoarktasyon için balon di-
latasyonu, ilk tercih edilen işlemdir. Bu başarılı ol-
mazsa, yama aortoplasti veya greft yerleştirilmesi 
ile yapılan reoperasyonlar mükemmel sonuçlar 
vermektedir. Bu hastalarda da anastomoz süresi 
uzun olabileceği için kısmi sol kalp baypası düşü-
nülmelidir.
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dönemde tıkalı izlenmiştir. Günümüzde kulla-
nılan yöntemlerle (medyan sternotomi, kardiyo-
pulmoner baypas desteği, anastomoz bölgesinde 
endotel-endotel devamlılığının sağlanması, anti-
koagülasyon monitörizasyonu gibi) anastomoz 
patensisi daha yüksek oranda sağlanmaktadır.(52)

Normal  
tracheal ring

complete 
tracheal ring

pericardial 
patch

Şekil 23. Trakeal Rekonstrüksiyon

Ameliyat Sonrası Respiratuar 
Obstruksiyondan Kurtulma

Solunum tıkanıklığı yalnızca kompresyondan 
kaynaklandığında, arterin basit reimplantasyo-
nundan sonra rahatlama görülür. Trakeal stenoz 
solunum yolu tıkanıklığının bir bileşeni olduğun-
da, trakea rezeksiyonu ve kardiyopulmoner bay-
pas ile desteklenen LPA’nın relokasyonu semp-
tomların tamamen rahatlamasını sağlar.(53) Tam 
kıkırdak halkalarla ilişkili yaygın anatomik trake-
al stenoz olduğunda, solunum yolu tıkanıklığının 
rahatlaması değişken olmuştur, ancak perikardi-
yal yama trakeoplastisinden sonra sonuçlar daha 
iyi olabilir.(54) Uzun vadeli sonuçlar genellikle 
olumludur ve hastaların çoğu ameliyattan sonra-
ki haftalar içinde asemptomatik hale gelir. Ancak, 
yakın izleme esastır çünkü bebeklerin yaklaşık 
%10’u, çözülmesi aylar sürebilen kalıcı gürültülü 
solunum yaşayabilir. Ayrıca, cerrahi müdahale 
geçiren konjenital trakeal stenozu olan hastalar 
artan ölüm riskleriyle karşı karşıyadır ve anasto-

motik dehisens, tekrarlayan stenoz ve granülas-
yon dokusunu değerlendirmek için bronkoskopi 
gerekliliği gibi olası komplikasyonlar nedeniyle 
dikkatli takip gerektirir.

Yaşam Kalitesi ve Fonksiyonel Sonuçlar

Hastaların çoğu genellikle ameliyattan sonraki 
haftalar içinde normal aktivitelerine döner, bir-
çoğu semptomlar düzeldikçe yaşam kalitelerinin 
iyileştiğini bildirir. Bununla birlikte, hastaların bir 
alt grubu, özellikle trakeal stenozu, hava yolunu 
tutan enfeksiyonları ve solunum komplikasyonla-
rı ile ilgili olarak daha yakın takip ve tedavi ge-

rektiren devam eden semptomlar yaşayabilir.(55)

Vasküler halka ameliyatlarında hastalar genel-
likle özofageal kompresyonla ilişkili semptomlar-
da azalma görürler, ancak katı gıdalara geçişte geç 
başlangıçlı disfaji görülebilir. Ameliyat sonrası 
semptomsuzluk oranları cesaret vericidir ve çalış-
malar hastaların önemli bir kısmının prosedürle-
rinden sonraki aylar içinde semptomsuz olduğu-
nu göstermektedir.
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riminde bu risk söz konusudur.(33,34) Eğer sol 
SVK ile beraber koroner sinüs çatısı oluşmamışsa 
çok kompleks onarım gerekmektedir. Genelde sol 
SVK sol atriyuma sol üst pulmoner venin açılma 
yerinin tam üstünde açılır. Sol SVK ile sağ SVK 
arası herhangi bir bağlantı yoksa, ki çoğu vakada 
böyledir. Bunların onarımında nativ atriyal septal 
doku kesilerek işe başlanır. Kesilen perikardiyal 
patch’le devamlı sütürle pulmoner venöz dönüş-
ler sola ve patch’in altına, mitral kapak orifisine 
denk gelecek şekilde onarılır. Diğer taraftan vena 
kava inferior, her iki süperior vena kavanın sağ 
atriyuma triküspid kapağa doğru yönelmesine 
dikkat edilmelidir. Atriyal doku kesilirken, Koch 
üçgeni içindeki önemli yapı olan atriyoventriküler 
noda dikkat edilmelidir. Patch kesilirken de, iyi 
ölçülmelidir. Alternatif metod olarak, sol SVK’nın 
soldan sağ atriyuma drenajı için “Tunnel metodu” 
önerilmiştir. Ancak bu metod oklüde olma riskin-
den dolayı çok küçük bebeklerde pek tavsiye edil-
memektedir.(3,26)

Sol SVK varlığında eğer bu veni diğer sağ SVK 
ile konnekte eden ven varsa bu kalbe yakın taraf-
tan bağlanır ve koroner sinüs patch ile onarılır. 
Ancak bu ven ligasyonu, konnekte eden ven yok-
luğunda veya yetersizliğinde tavsiye edilmez.(35)

SONUÇLAR
Postoperatif periyod genellikle sorunsuzdur ve 
hastalar 5-7 gün sonra taburcu edilirler. Pekçok 
kardiyak cerrahi merkezinde ASD’nin elektif ka-
patılmasındaki mortalite %1’den azdır.(1,3)

Bazen meydana gelen mortalitede ve morbidi-
tede önemli neden, hava embolisi ve supravent-
riküler taşiaritmilerdir. Kalp bloğu genelde AV 
nodun travmaya uğraması sonucudur. Süperior 
kava tipi defektin tamirini takiben oluşan hasta 
sinüs sendromu SA nodun hasara uğraması so-
nucudur. Erişkinlerde preoperatif atriyal aritmiler 
varsa, atriyal fibrilasyon operasyondan sonra da 
devam eder. Kronik antikoagülan kullanımı em-
bolizasyon riskini azaltır. ASD’den dolayı mortali-
te, erişkinlerde uzun süren sağ ventrikül yetmezli-
ği ve pulmoner hipertansiyona bağlıdır. Önceden 

var olan kardiyomegali, hayatın ikinci dekadın-
dan sonra yapılan tamirlerde pek gerilemez. At-
riyal aritmiler sağ interventriküler iletim bozuklu-
ğuna bağlıdır. Bu aritmiler, EKG’de sağ ventrikül 
hipertrofi bulgularıyla beraber görülürler.(36)
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rekmeyecektir (14). Yama kullanılmadan yapılan 
direkt anastomozun, diğer onarım yöntemlerine 
göre venöz stenoza daha fazla yatkınlık oluştur-
duğu görülmektedir (3).

Kaplı stentler ile kateterizasyon yoluyla tedavi 
edilen sinüs venozus defektin eşlik ettiği PAPVD 
hastalarının uzun dönem sonuçları bilinmemek-
tedir. Yetmiş beş hastayı içeren ve ortanca 1,8 
yıllık takip süresi olan bir çalışmada mortalite ol-
mamakla birlikte 4 hastada stent embolizasyonu, 
sağ üst pulmoner ven oklüzyonu ve perikardiyal 
efüzyon gibi major komplikasyonlar bildirilmiştir 
(35). Bu prosedürün rolünü belirlemede daha ge-
niş hasta sayılarına ve daha uzun takip sürelerine 
ihtiyaç vardır.
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rebral enfarkttı. Musküler trabeküler VSD’si olan 
bir diğer hastaya rezidü VSD nedeniyle pulmoner 
banding yapıldı, çoklu organ yetmezliği nedeniyle 
kaybedildi.

Ameliyat sonrası iki hastada erken reoperas-
yon gerekliliği ortaya çıkmıştır. Sağ ventrikülü kü-
çük olan bir hasta yetersiz hemodinami nedeniyle 
ikinci gün tekrar ameliyata alınmış ve take-down 
yapılmıştır. Ameliyat öncesi mekanik ventilasyon 
gerekliliği olan bir hasta ameliyat sonrası yetersiz 
hemodinami nedeniyle değerlendirilmiş, ekokar-
diyografi ile koroner fistülden şüphe edilmiş ve 
ameliyat sonrası birinci gün kardiyak tomografi 
ile ALCAPA (pulmoner arter ile ilişkili sol koroner 
arter) tanısı konmuş ve ALCAPA tamiri yapılmış-
tır. Her iki hasta da taburcu edilmiştir.

Bir hastada tamir sonrası transesofageal eko-
kardiyografi ile ameliyat öncesi bilinmeyen ikin-
ci müsküler VSD tespit edilmiş ve aynı işlemde 
kapatılmıştır. Bunun dışında erken tekrar girişim 
gereken rezidü VSD görülmemiştir.

Onbir hastada kalıcı pacemaker ihtiyacı ol-
muştur (% 1,4). Ameliyattan sinüs ritmiyle çı-
kan iki hastada yoğun bakım izleminde AV blok 
gelişmiştir. Sinüs ritmi ile taburcu edilen iki AV 
blok ve sinüs nod disfonksiyonu nedeniyle, 40. ve 
18. günde pacemaker yerleştirilmiştir. Altıncı ve 
onuncu gün pacemaker yerleştirilen iki hastada 
işlem sonrası normal sinüs ritmi görülmüştür. Di-
ğer beş hastada postoperatif ortalama 11. günde 
pacemaker yerleştirilmiştir. Posoperatif AV blok 
nedeniyle pacemaker yerleştirmek için yedi gün 
beklemekteyiz. Bununla birlikte sinüs ritmi ile 
taburcu edilen hastalarda sonradan da AV blok 
gelişebileceği görülmektedir. Bu nedenle VSD ka-
patılan hastalar postoperatif kontrollerde mutlaka 
elektrokardiyografi ile değerlendirilmelidir.

Geç cerrahi komplikasyon olarak subarteriyel 
VSD’si kapatılan bir hastada aort ile sağ ventrikül 
arasında fistül gelişmiş, altıncı ayda fistül cerrahi 
olarak onarılmıştır. Multipl VSD’si olan 4 yaşın-
da bir diğer hasta, VSD’nin cerrahi olarak cihaz 
ile kapatılması sonrası sebat eden çoklu VSD’ler 
nedeniyle 3 ay sonra pulmoner banding yapılmış-
tır. İki yaşında VSD kapatılan bir hasta sol ventri-

kül-sağ atrium ilişkili rekürren VSD nedeniyle 2.5 
yıl sonra ameliyat edilmiştir.

Cerrahi olarak VSD kapatılmasının sonuçları 
hem erken dönemde hem geç dönemde yüz gül-
dürücü olarak kabul edilmektedir. Az riskli olarak 
kabul edilen, pulmoner hipertansiyonu ağır olma-
yan büyük çocuklarda mortalite sıfıra yakındır. 
Ancak ağır pulmoner hipertansiyonu olan büyük 
çocuklarda pulmoner vasküler direnç dikkatli 
hesaplanmalı, operabilite doğru değerlendirilme-
lidir. İnfant yaş grubunda dahi hastane mortali-
tesi % 1 seviyesindedir. Bu cerrahinin en önemli 
iki komplikasyonu olan girişim gerektiren rezidü 
VSD ve pacemaker gerektiren kalıcı AV blok ise 
% 1’ler oranında görülmektedir. Şüphesiz cerrahi 
risk analizi yaparken her merkez kendi mortalite 
ve morbidite sonuçlarını göz önünde bulundur-
malıdır.
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Kompleks Kardiyak Anomalilerle 
Birlikte AVSD

Bazı hastalarda AVSD, diğer karmaşık kardiyak 
anomalilerle birlikte görülebilir (örneğin, Fallot 
tetralojisi, çift çıkışlı sağ ventrikül). Bu hastalarda 
cerrahi planlama eşlik eden anomalilerin doğası-
na göre belirlenir. Öncelikli olarak yaşamı tehdit 
eden defektler düzeltilir. Kombine cerrahiler sıra-
sında kardiyopulmoner bypass süresi uzayabilir 
ve komplikasyon riski artabilir. Cerrahi sırasında 
tüm anomalilerin anatomik uyumu sağlanmalıdır.
(3, 11, 63)

SONUÇ
AVSD’nin cerrahi yönetimi yıllar içinde önemli 
ölçüde gelişerek sağkalımın artmasına ve periope-
ratif mortalitenin azalmasına yol açmıştır. Ancak 
AV kapak yetersizliği, rezidüel septal defektler, 
aritmiler ve pulmoner hipertansiyon gibi komp-
likasyonlar uzun süreli takip gerektiren zorluk-
lar olmaya devam etmektedir. Hastaların bir alt 
kümesinde yeniden ameliyat ihtiyacı, cerrahi ve 
ameliyat sonrası yönetim stratejilerini iyileştirmek 
için devam eden araştırmaların önemini vurgu-
lamaktadır. Erken tanı ve müdahalede gelecekte 
kaydedilecek ilerlemeler hasta sonuçlarını ve ya-
şam kalitesini daha da iyileştirecektir.
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Şekil 7. İki taraflı pulmoner arter duvarı flebi ile defek-
tin tamiri. A) Ana pulmoner arter aortiko-pulmoner 
septal defekt hizasında ön ve arka taraftan kesilirken, 
iki kenarın ortada birleşebilecek şekilde olmasına dik-
kat edilmelidir. B) Pulmoner arter flepleri birbirlerine di-
kilerek aort devamlılığı sağlanır. C) Pulmoner arterdeki 
defekt yama ile onarılır.

Pulmoner arteriyotomi ile yaklaşım, koroner 
ostiumların defekte uzaklığı ve aort kapağın de-
ğerlendirilmesi pencere içerisinden zor olacağı 
için tercih edilmez. Bunun yerine transaortik yak-
laşım ve yama ile kapatma tekniği kullanılır. Pen-
cere seviyesinden transvers aortotomi yapılır. Her 
iki koroner ostium değerlendirilir. Küçük defekt-
ler primer süturasyon ile kapatılabilir ama büyük 
defektler mutlaka perikard veya sentetik yama 
kullanılarak kapatılmalıdır. Aortotomi insizyonu 
primer olarak kapatılır (32).

KOMPLIKASYONLAR, KISA VE 
UZUN DÖNEM SONUÇLAR
Postoperatif süreç, aortopulmoner pencerenin ka-
patılmasının ardından genellikle rutin bir seyir iz-
ler. İntraoperatif transözofageal ekokardiyografi, 

defektin tam kapanmasının doğrulanmasında ve 
pulmoner arterlerin daralmadığının garanti altına 
alınmasında faydalıdır. Ancak bazı vakalarda, şid-
detli pulmoner hipertansiyon gelişebilir. Bu du-
rum, postoperatif dönemde ani olarak meydana 
gelebilir ve artmış pulmoner arter basıncı, hipoksi, 
hipotansiyon ve kötüleşen periferik perfüzyon ile 
karakterizedir. Tedavi, sedasyon, paralizi ve %100 
oksijen ile hipervantilasyon uygulanmasını içerir. 
Tedaviye dirençli vakalarda, inhale nitrik oksit 
tedavisi veya ekstrakorporeal membran oksijenas-
yonu desteği faydalı olabilir.

Eşlik eden ek anomali varlığında veya düşük 
doğum kilosu olan hastalarda bile hastane içi mor-
talite çok yüksek değildir (33). Uzun dönem sağ 
kalımı etkileyen en önemli faktör hastalığın erken 
tanı alması ve hastaların pulmoner vasküler hasta-
lık gelişmeden opere edilebilmesidir (34).

Tekrar cerrahi girişim gerekliliği teknik olarak 
çok zor bir operasyon olmaması nedeniyle nadir-
dir. Bildirilen reoperasyon nedenlerinin başında 
rezidü defekt kalması, pulmoner arterde darlık ve 
distorsiyon olması gelir (35).
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tercih edilmektedir. Ventilatör desteği sırasında 
ve sonrasında gelişebilecek ventriküler taşiaritmi-
lerin önlenmesi veya tedavisi için amiodaron baş-
ta olmak üzere antiaritmik ajanlar kullanılmakta-
dır. Hemodinamik stabilitenin sağlanabilmesi için 
yeterli analjezi ve sedasyon uygulanması büyük 
önem taşırken, pulmoner hipertansiyon riski taşı-
yan hastalarda ise inhaler nitrik oksit (NO) veya 
fosfodiesteraz inhibitörleri (sildenafil) tedavi pro-
tokolüne dahil edilmektedir. Geç postoperatif dö-
nemde ise sağ ventrikül çıkış yolu obstrüksiyonu 
veya aritmi öyküsü olan hastalarda beta bloker 
tedavisi önerilmekte, infektif endokardit riskine 
karşı dental veya girişimsel işlemler öncesinde an-
tibiyotik profilaksisi uygulanmaktadır (64).

Fallot Tetralojisini  düzeltme ameliyatı yapılan 
olgularda görülebilecek bir diğer durum da sağ 
ventriküler restriktif fizyolojidir. Sağ ventriküler 
restriktif fizyoloji, kabaca geç diyastol fazında gö-
rülen antegrad pulmoner arteryel kan akımının 
olması şeklinde özetlenebilir. Patofizyolojisinde 
uzun süre basınç yüküne maruz kalan sağ ventri-
külün kompliyansını kaybetmesi ve gerginliğinin 
(stifness) artmasına bağlı olarak pasif bir şekilde 
adeta sağ atrium – Pulmoner arter arasında kon-
duit gibi davranması rol alır. Restriktif fizyolojisi 
olan hastalarda sistemik venöz basınç yüksekliği, 
tekrarlayan plevral efüzyonlar, düşük kardiyak 
output, uzamış yoğun bakım ihtiyacı görülebilir 
(65). Sandeep ve ark. Tarafından yapılan 50 tetra-
loji hastasının incelendiği bir çalışmada sağ rest-
riktif fizyolojik patern izlenen hastalarda daha 
düşük SPO2, transanuler yama ile onarım, daha 
uzun kardiyopulmoner baypas süresi ve kross 
klemp süresi, hipertrofi, daha düşük TAPSE değe-
ri ile ilişkili bulunmuştur (66). Düzeltme yapılan 
TOF hastalarında görülebilecek Restriktif fizyolo-
jinin geçici olarak görülebileceği gibi ilerleyici ve 
kalıcı olarak da görülebileceği unutulmamalıdır. 
Bu hasta grubunda postoperatif dönemde uzamış 
yoğun bakım süreci, inotrop ihtiyacı ECMO deste-
ği gereksinimi olabilir.
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(95% GA: %17,4–33,9; n=29) ve REV grubunda 
%22,2 (95% GA: %2,8–60,0; n=2) olarak tespit edil-
miştir. Beklenmeyen reoperasyon oranı, Rastelli/
RV–PA konduit yerleştirilen hastalarda %11,9 
(95% GA: %7,3–17,9), Nikaidoh hastalarında ise 
%19,8 (95% GA: %13,0–28,9) olarak bildirilmiştir.

GEÇ DÖNEM KOMPLIKASYONLAR

Rastelli prosedüründe, oluşturulan tünelin uzun-
luğu zamanla obstrüksiyona neden olabilir ve kon-
duit, hastanın somatik büyümesine bağlı olarak 
yetersiz hale gelebilir. Bu durum, genellikle RV–
PA konduit değişimini gerektirir; ancak cerrahi 
öncesinde kateter yoluyla balon dilatasyon veya 
stentleme ile geçici rahatlama sağlanabilir. Uzun 
dönemli obstrüksiyon gelişen olgularda sağ ventri-
kül fonksiyonlarında bozulma gözlenebilir. Nika-
idoh prosedüründe ise koroner arter anomalileri, 
olumsuz sonuç riskini artıran önemli bir faktördür.

Kreutzer ve ark. (51), Rastelli prosedürünün 
düşük erken mortalite ile uygulanabileceğini bil-
dirmiştir. Bununla birlikte, geç dönemde RVOT 
(sağ ventrikül çıkım yolu) ve LVOT (sol ventrikül 
çıkım yolu) obstrüksiyonu gelişen olgularda mor-
talite artmıştır. Avrupa Konjenital Kalp Cerrahları 
Derneği (ECHSA) verileri, Rastelli prosedürü son-
rası beklenen şekilde yüksek reoperasyon oranları 
bildirmiştir; bu durum, konduitlerin zamanla bü-
yüyen çocuklarda yetersiz hale gelmesiyle ilişki-
lidir. Aynı kaynaktan alınan verilere göre, REV 
prosedürü sonrası 1., 5. ve 10. yıllarda sırasıyla 
mortaliteden, reoperasyondan veya yeniden mü-
dahaleden bağımsızlık oranları %90, %78 ve %64 
olarak rapor edilmiştir (52).

Her ne kadar bu cerrahi tekniklerin tümüyle 
başarılı sonuçlar elde edilebilse de, hasta seçimi 
ve patoanatomik özelliklerle uyumlu en uygun 
operasyonun belirlenmesi büyük önem taşır. Ay-
rıca, cerrahi prosedür seçimi cerrahın deneyimi ve 
konfor düzeyiyle de uyumlu olmalıdır. Gerekti-
ğinde, daha deneyimli merkezlerle konsültasyon 
yapılması hasta güvenliği açısından önerilir.
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başlanan hastaların 1,2 ve 4 yıllık yaşam oranları 
sırası ile %60, %60 ve % 58 olarak bildirilmektedir 
(20). Tek ventriküllü tamir yolağındaki hastalarda 
BVT’e göre mortalitenin daha çok olduğu (%35’ e 
karşı % 4,7) ve yine RVDCC ve koroner fistüllerin 
olması da uzun dönemde yüksek mortalite riski 
olarak bildirilmektedir (sırası ile risk oranı : 7,32 
ve 6,63 dür). Patolojinin tüm gruplarının olduğu 
bir çalışmada 1, 3, 10 yıl yaşamın %82, %81, %80 
olarak bildirilmiştir. Yaşam süresinin hastanın 
ulaştığı son düzeltme durumu ile yakın ilişkisi 
vardır. (23)

KAYNAKLAR
1. 	 LaPar DJ,Bacha E.Pulmonary atresia with intact vent-

ricular septum with borderline tricuspid valve. Se-
min Thorac Cardiovasc Surg Pediatr Card Surg Ann 
2019;22:27-31

2. 	 Kouchoukos NT,Blackstone EH,Hanley FL,Kirklin 
JK.Pulmonary atresia with intact ventricular septum.
In:Kirklin/Barratt-Boyes cardiac surgery,4th ed.Phila-
delphia,Elsevier-Saunders 2013;1487-1501

3.	 Peacock TB.Malformation of the heart:atresia of the 
orifice of the pulmonary artery. Trans Pathol Soc Lond 
1869;20:61

4.	 Flaxman N.Peacock and congenital heart disease:Tho-
mas Bevill Peacock(1812-1882).Bulletin of the history 
of medicine 1939;7(9):1061-1103

5. 	 Goor DA,Lillehei CW.Congenital malformation of the 
heart,New York,Grune&Stratton Inc.1975;1-37

6. 	 Bull C,de Leval MR,Mercanti C,Macartney FJ,Ander-
son RH.Pulmonary atresia and intact ventricular sep-
tum:A revised classification.Circulation 1982;66:266-72

7.	 Greenwold WE,DuShane JW,Burchell HB,Bruwer A,E-
dwards JE.Congenital pulmonary atresia with intact 
ventricular septum.Two anatomic types (abstract).Cir-
culation 1956;14:945

8. 	 Davignon AL,Greenwold WE,DuShane JW,Edwards 
JE.Congenital pulmonary atresia with intact ventricu-
lar septum-clinicopathologic correlation of two anato-
mic types.Am Heart J 1961;62:591

9.	 Bowman FO Jr,Malm JR,Hayes CJ,Gersony WM,Ellis 
K.Pulmonary atresia with intact septum.J Thorac Car-
diovasc Surg 1971;61:85

10.	 Trusler GA,Yamamoto N,Williams WG,Izukawa 
T,Rowe RD,Mustard WT.Surgical treatment of pulmo-
nary atresia with intact ventricular septum.Br Heart J 
1976;38:957

11.	 Latson LA.Non surgical treatment of a neonate with 
pulmonary atresia and intact ventricular septum by 
transcatheter puncture and baloon dilatation of the at-
retic valve membrane.Am J Cardiol 1991;68:277-9

12.	 Qureshi SA,Rosenthal E,Tynan M,Anjos R,Baker 
EJ.Transcatheter laser-assisted baloon pulmonary val-
ve dilatation in pulmonic valve atresia.Am J Cardiol 
1991;67:428-31

13.	 Tulzer G, Arzt W, Franklin RCG, Loughna PV, Mair R, 
Gardiner HM.Fetal pulmonary valvuloplasty for criti-

cal pulmonary stenosis or atresia with intact ventricu-
lar septum.Lancet 2002; 360: 1567–68

14.	 Furtun BY.Morris SA.Catheter-Based fetal cardiac in-
terventions.J Cardiovasc Dev Dis 2024;11(6):167

15.	 Mavroudis C,Backer CL.Pediatric Cardiac Surgery,Iso-
lated right ventricular outflow tract obstruction, 4 th 
ed,Wiley-Blackwell publication 2013,Ch.21,385-410

16.	 Hascoet S,Borrhomee S ,Tahhan N,Petit J,Boet A,Hou-
yel L,et al.Transcatheter pulmonary valvuloplasty in 
neonates with pulmonary atresia and intact ventricular 
septum.Arch Cardiovasc Dis 2019;112:323-33

17.	 Daubeney PE,Delany DJ,Anderson RH,Sander GG,S-
lavik Z,Keeton BR,et al.Pulmonary atresia with intact 
ventricular septum:range of morphology in a populati-
on-based study.J Am Coll Cardiol 2002;39:1670-9

18.	 Kim MJ,Yu JJ,Kang SY,Seo CD,Baek JS,Kim YH,Ko 
JK.Comparison of the offset distance of the tricuspid 
septal leaflet in neonates with Estein’s anomaly and ne-
onates with pulmonary atresia with intact ventricular 
septum.Cardiol Young 2015;25:129-136

19.	 Anderson RH,Silverman NH,Zuberbuhler JR.Conge-
nitally unguarded tricuspid orifice;its differentiation 
from Ebstein’s malformation in association with pul-
monary atresia and intact ventricular septum.Pediatr 
Cardiol 1990;11:86

20.	 Hanley FL,Sade RM,Blackstone EH,Kirklin JW,Free-
dom RM,Nanda NC.Outcomes in neonatal pulmonary 
atresia with intact ventricular septum:a multiinstituti-
onal study.J Thorac Cardiovasc Surg 1993;105:406-23

21.	 Daubeney PE,Wang D,Delany DJ,Keeton BR,Anderson 
RH,Slavic Z, et al.Pulmonary atresia with intact vent-
ricular septum:predictors of early and medium-term 
outcome in a population-based study.J Thorac Cardi-
ovasc Surg 2005;130:1071

22.	 Dyamenahalli U,McCrindle BW,McDonald C,at al.Pul-
monary atresia with intact ventricular septum:mana-
gement of,and outcomes for, a cohort of 210 consecuti-
ve patients.Cardiol Young 2004;14:299-308

23.	 Sukhavasi A,McHugh-Grant S,Glatz AC,Mondal 
A,et al.Pulmonary atresia with intact ventricular sep-
tum:Intended strategies.J Thorac Cardiovasc Surg 
2022;164:1277-88

24.	 LaPar DJ,Bacha E.pulmonary atresia with intact vent-
ricular septum with borderline tricuspid valve:How 
small is too small.Semin Thorac Cardiovasc Surg Pedi-
atr Card Surg Annu 2019;22:27-31

25.	 Awari MN,Finucane K,Gentles TL.Optimal normative 
pediatric cardiac structure dimentions for clinical use.
World J Pediatr Congenital Heart Surg 2011;2:85-9

26.	 Awari MN,Mehta NP,Mitema FO,Kebba N.Optimal 
z-score use in surgical decision-making in pulmonary 
atresia with intact ventricular septum. World J Pediatr 
Congenital Heart Surg 2017;8:385-8

27.	 Giglia TM,Mandell VS,Connor AR, Mayer JE,Jr.Lock JE.
Diagnosis and management of right ventricul –depen-
dant coronary circulation in pulmonary atresia with in-
tact ventricular septum.Circulation 1992;86(5):1516-28

28.	 Gleich S,Latham GJ,Joffe D,Ross FJ.Perioperative and 
anesthetic considerations in pulmonary atresia and 
intact ventricular septum.Semin Cardiothorac Vasc 
Anesth 2018;22(3):256-64

29.	 Cleuzion J, Schreiber C, Eicken A, Hörer J, Busch R, 
Holper K, et al.Predictors for biventriculer repair in 



KALP DAMAR CERRAHİSİ - KONJENİTAL KALP CERRAHİSİ

668

 

 

pulmonary atresia with intact ventriculer septum. Tho-
rac Cardiovasc Surg. 2010;56(6):339-44

30.	 Alwi M. Management algorhtm in pulmonary atresia 
with intact ventriculer septum. Catheter Cardiovasc 
nterv 2006;67(5):679-86

31.	 Hirata Y, Chen JM, Quaegebeur JM, Hellenband WE, 
Mosca RS. Pulmonary atresia with intact ventriculer 
septum:limitations of catheter –based intervention. 
Ann Thorac Surg 2007;84(2):574-9; discussion 9-80

32.	 Hasan BS, Bautista –Hernandez V, McElhinney DB, 
Salv,n J, Laussen PC, Prakash A, etal. Outcomes of 
transcatheter approach for initial treatment of pulmo-
nary atresia with intact ventriculer septum. Catheter 
Cardiovasc İnter 2013 ;8(1):111-8

33. 	 Bradley SM, Simsic JM, Mulhivill DM. Hypoventilati-
on improves oxygenation after bidirectional superior 
cavopulmonary connection. J Thorac Cardiovasc Surg 
2003 ;126(4):1033-9



BÖLÜM

669

İçindekiler

DOI: 10.37609/akya.4077.c5447

1	 Prof. Dr., Acıbadem Üniversitesi, Çocuk Kalp Cerrahisi BD., Acıbadem Atakent Hastanesi, ersinerek@gmail.com, 
ORCID iD: 0000-0003-1433-3538

2	 Prof. Dr., Acıbadem Bakırköy Hastanesi, yusufyalcinbas@acibadem.com,  ORCID iD: 0000-0001-7549-4525
3	 Prof. Dr. Acıbadem Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Kalp ve Damar Cerrahisi BD., Kalp ve Damar Cerrahisi AD., 

ctsarioglu@gmail.com, ORCID iD: 0000-0001-9857-8975

	» TANIM VE TARIHSEL GELIŞIM

	» ANATOMI VE PATOFIZYOLOJI

	» KLINIK BULGULAR VE TANI

	» CERRAHI ENDIKASYON, STRATEJI VE ZAMANLAMA

	» ARTERIYEL SWITCH OPERASYONU (ASO)
	» Cerrahi Teknik:
	» Anormal Koroner Arter yapısında ASO
	» Arteryel switch ameliyatı sonrası erken ve geç dönem sonuçlar

	» ATRIYAL SWITCH PROSEDÜRLERI
	» Senning operasyonu
	» Atriyal switch sonrası erken ve geç dönem sonuçlar

	» RASTELLI OPERASYONU
	» Lecompte (REV) prosedürü
	» Nikaidoh-Bex Prosedürü
	» Rastelli, Lecompte ve Nikaidoh prosedürleri sonrası erken ve geç dönem sonuçlar

Ersin EREK 1 
Yusuf Kenan YALÇINBAŞ 2 

C. Tayyar SARIOĞLU 3

BÜYÜK ARTERLERIN 
TRANSPOZISYONU 35



Büyük Arterlerin Transpozisyonu

691

 

 

lara inmiştir (89,90). Rastelli ameliyatlarından 
sonra hastalar normal –normale yakın (klas I-II) 
fonksiyonel kapasite ile yaşamlarını sürdürebi-
lirler. Ancak yaşayan hastaların %70 den fazlası 
5-10 yıl içinde RV-PA kondüitin dejenerasyon ne-
deniyle değiştirilmesi için reoperasyona ihtiyaç 
gösterebilirler (89-91). Ancak günümüzde RV-PA 
kondüit reoperasyonları çok düşük morbidite ve 
mortalite riski ile gerçekleştirilebilmektedir. Ay-
rıca transkateter balon dilatasyon-stent-kapak 
uygulamaları da kondüit ömrünün uzatılmasına 
önemli katkı sağlamıştır. Orta- uzun vadede bir 
diğer önemli problem, sol ventrikül çıkış yolunda 
oluşabilecek darlıklardır. İntrakardiyak tünel böl-
gesinde görülebilen bu darlıklar için, günümüzde 
reoperasyon riski yüksek değildir (89). İlk ameli-
yat sırasında restriktif veya sınırda olan VSD’ lerin 
genişletilmesi, bu riski azaltabilir. Ancak VSD’ nin 
genişletilmesinin de ileride sol ventrikül disfonk-
siyonuna yol açabileceği öne sürülmektedir. Geç 
dönemde ortaya çıkabilecek bir diğer problem ise, 
aritmi sorunlarıdır. Ekstrakardiyak RV-PA kon-
düitinin zaman içinde kaçınılmaz olarak rereplas-
man gerektireceği açıktır (91) (Şekil 18). Nikaidoh 
ve diğer aortik root translokasyon teknikleri hak-
kındaki erken ve uzun dönem sonuçları sınırlıdır.

Rastelli, Lecompte, Nikaidoh ve diğer aortic 
root translokasyon prosedürlerinin Teknik detay-
ları ile erken ve orta dönem sonuçları kitabın ilgili 
bölümünde anlatılmaktadır.
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16.	 Aytaç A, Tekdoğan M, Erbil D. Hacettepe tıp merke-
zinde ameliyat edilen 100 konjenital kalp anomalisi. 
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20.	 Sarıoğlu CT. Büyük arterlerin transpozisyonunda cer-
rahi tedavinin evrimi ve Türkiye serüveni. Sarıoğlu 
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Shin’oka ve ark’ nın 189 hastalık serisinde ise, 
benzer şekilde anatomik tamir uygulanan grupta 
belirgin bir sağkalım veya reoperasyon avantajı 
bulunamamıştır (44). Ancak sadece preoperatif 
triküspit yetersizliği olanlarda anatomik tamir so-
nuçları daha iyi olarak saptanmıştır.

Ülkemizde ise, ilk double switch ameliyatla-
rını gerçekleştiren, T.Sarıoğlu ve çalışma grubu 
tarafından 1995 – 2017 yılları arasında toplam 20 
hastaya double switch operasyonları uygulanmış-
tır (Şekil 4). Bunlardan 3 tanesi atriyal ve arteryel 
switch ameliyatı, diğerleri ise Senning + Rastelli 
operasyonlarıdır. Ortanca yaş 6 yıl (4 ay – 13 yaş) 
olan bu hastalarda, erken mortalite 3 hasta ile %15 
olarak gerçekleşmiştir (45). Bilal ve ark’ nın 16 
hastalık serisinde ise toplam 11 hastaya atrial ve 
arteryel switch ile double switch prosedürü uy-
gulanmış, erken mortalite 1 hastada gözlenmiştir. 
Toplam 67 aylık takipler sonucunda bir hasta hariç 
tüm hastaların fonksiyonel kapasitelerinin klas 1-2 
olduğu bildirilmiştir (46).

Sonuç olarak, nadir görülen bir patoloji ol-
ması ve sonuçların sınırlı olması nedeniyle halen 
C-TGA’ lı hastaların tedavi şeklinde tam bir kon-
sensus sağlanmış değildir. Son yıllarda özellikle 
triküspit kapak patolojisi ve yetersizliği olan has-
talarda anatomik tamirin tercih edilmesi yönün-
de fikir birliği olmakla birlikte, fizyolojik tamir 
alternatifleri ve kompleks hastalarda Fontan mo-
difikasyonları, güncelliğini korumaktadır. Aşa-
malı sol ventrikül training yapılarak uygulanacak 
anatomik tamir hastalarının erken yaşlarda olması 
önerilmekte, geç yaşlarda hem erken dönem so-
nuçlarının , hem de uzun dönemde sol ventrikül 
disfonksiyonu gelişme riski nedeniyle sağkalım 
oranının tatminkar olmadığı ileri sürülmektedir 
(47-50).
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Pulmoner hipertansif krizde iNO tedavisine 
yanıtsız vakalarda, sildenafil, bosentan veya pros-
tasiklin analogları gibi alternatif pulmoner vazo-
dilatatörler eklenebilir.

Düşük kardiyak output sendromu, TPVDA 
cerrahisi sonrası görülebilir ve sıklıkla postope-
ratif 6-12. saatlerde ortaya çıkar. NIRS monitöri-
zasyonu erken dönemde düşük kardiyak outputu 
tespit etmemizi sağlayabilir.

Özellikle kardiyak tip TPVDA sonrası Junctio-
nal ektopik taşikardi ve atriyoventrikül blok en sık 
görülen ritim bozukluklarıdır.

Hemodinamik Monitorizasyon

İntraoperatif olarak yerleştirilen sol atriyal kateter 
ile basınç monitörizasyonu yapılabilir ve pulmo-
ner venöz akımın değerlendirilmesinde önemlidir. 
Yüksek değerler pulmoner venöz obstrüksiyon 
veya sol ventrikül disfonksiyonunu düşündürür.

SONUÇLAR VE PROGNOZ

TPVDA cerrahisi sonrası sonuçlar heterojenlik 
gösterir. Erken dönem mortalite için en önemli 
risk faktörleri arasında; preoperatif pulmoner ve-
nöz obstrüksiyon varlığı, cerrahi öncesi şiddetli 
metabolik asidoz, düşük doğum ağırlığı (<2.5 kg), 
eşlik eden kompleks kardiyak anomaliler ve pul-
moner hipertansiyon bulunmaktadır (1). Karam-
lou ve ark. (41) 377 hastayı içeren çalışmalarında 
mortalite için risk faktörlerini kardiyak bağlantı 
tipi, erken yaşta ameliyat, inotrop kullanımı ve 
onarım sonrası gelişen obstrüksiyon olarak değer-
lendirmişlerdir. Ameliyat sonrası sağkalım ameli-
yattan 1 yıl sonra %68 ve 14 yıl sonra %65 olarak 
bildirilmiştir.

Biventriküler fizyolojiye sahip olgular cerra-
hi sonrası uzun dönem sağkalım açısından daha 
avantajlıdır; buna karşın tek ventriküllü anatomi-
lerde mortalite ve morbidite oranları daha yük-
sektir (14).

Cerrahi sonrası PVO gelişimi, hastaların ye-
niden operasyon ya da girişimsel tedavi gerek-
sinimini doğuran en ciddi komplikasyonlardan 

biridir. Preoperatif pulmoner hipertansiyon, acil 
cerrahi gereksinimi ve uzun kardiyopulmoner 
bypass süresi, PVO için bağımsız risk faktörleri 
olarak tanımlanmıştır (37). Bu durumu önlemede 
“sutureless” teknik gibi modern cerrahi yaklaşım-
ların avantajlı olduğu bildirilmektedir (34-37).

Uzun Dönem sağkalıma baktığımızda bivent-
riküler fizyolojiye sahip hastalarda 5–10 yıllık iz-
lemde sağkalım oranları %85’in üzerindedir (42). 
Ancak PVO gelişen olgularda sağkalım düşmekte, 
yeniden müdahale ve kalp yetersizliği riski art-
maktadır (37, 42). Anastomoz bölgesinde gelişen 
darlık, en sık reoperasyon nedeni olup, genellikle 
cerrahi sonrası ilk 6-12 ay içinde ortaya çıkar. Ge-
niş anastomoz oluşturulmasına ve dikiş teknikle-
rine gösterilen tüm özene rağmen, özellikle infant 
döneminde opere edilen hastalarda, fibrotik doku 
reaksiyonu ve büyümeyle orantısız anastomoz ge-
nişliği bu komplikasyonun gelişiminde rol oynar. 
Reoperasyon stratejisi, darlığın lokalizasyonuna 
ve yaygınlığına göre belirlenir. Lokalize darlıklar-
da “patch plasty”, yaygın stenozlarda ise “suture-
less” teknikler tercih edilir.

TPVDA onarımı sonrası erken postoperatif dö-
nemi atlatan hastaların uzun vadede iyi bir prog-
noza sahip olduğu görülmektedir.

Klinik sonuçların iyileşmesinde “sutureless” 
teknikler, preoperatif stabilizasyon protokolleri ve 
postoperatif pulmoner hipertansiyon yönetimin-
deki gelişmeler belirleyici olmuştur.
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tedir. Son yıllarda, gelişmiş prognostik öngörüler 
sunan yeni sınıflandırma sistemleri ortaya çıkmış-
tır. Transtorasik ekokardiyografi tanısal olarak 
önemini korumaktadır. Multimodalite görüntüle-
me yöntemleri artık bu tür atriyal alt bölümleri di-
ğer kardiyak anomalilerden ayırt etmek, operatif 
stratejilerin çizilebilmesi içn gittikçe yaygınlaşa-
rak kullanılmaktadır. Tercihen kardiyopulmoner 
baypas altında cerrahi rezeksiyon, temel tedavi 
yöntemidir ve olumlu uzun vadeli sonuçlarla iliş-
kilidir. Bununla birlikte, balon dilatasyonu anato-
mik olarak uyumlu varyantlarda ve kalp yetmez-
liği, gebelik veya kesin tedaviye geçiş gibi özel 
durumlarda düşünülebilir.
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Resim 9. a. Otojen perikardın geniş olarak çıkarılması. b. otojen perikardın temizlenip, gerilerek hazırlanması. c. onarıma uygun olmayan 
aort kapağın rezeke edilmesi. fot 9-d neo cusp için komissürler arası boyutlarının belirlenmesi. e. ozaki şablonu ile ölçülen boyuta uygun 
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%91.7 olarak bulunmuş ve kademeli operasyonun 
komplike vakalarda bir avantaj olduğu ve bu va-
kalarda son yıllarda kademeli operasyonu daha 
çok kullandıklarını belirtmişlerdir (68). Yüksek 
riskli ve kompleks kardiak anomalilerin (sol vent-
rikül çıkış yolu darlığı gibi) eşlik ettiği olgularda 
mortaliteyi düşürmek için kademeli operasyon 
son yıllarda önerilmektedir (69). 2004-2019 arasın-
da 1283 IAA vakasını içeren bir database çalışma-
sında DiGeorge sendromunun (22q11.2 deletion) 
eşlik etmesinin hastane komplikasyonunu (sepsis, 
gastrostomi tüpü yerleştirilmesi) arttırdığı göste-
rilmiştir (70).

20 yıl öncesinde kullanım alanı bulan greft 
interpozisyonunun takiplerinde çoğunun tekrar 
müdahale gerektirdiği ve 16 yıllık takiplerinde ço-
ğunun öldüğü saptanmıştır (9). IAA tamiri sırasın-
da ne zaman LVOT darlığına müdahale edileceği 
tartışmalı bir konu olduğu ve yine bu patolojide 
ne tip bir girişimde bulunulacağı cerrahi tekniğin 
anlatıldığı kısımda tartışılmıştı. LVOT darlık için 
miyotomi ve miyektomi uygulanması sonuçla-
rı klinikler arasında çok farklı sonuçları ortaya 
koymuştur. Bu tekniği geliştiren Michigan Üni-
versitesi serisinde erken mortalitenin %13 olduğu 
bildirilirken, bu 15 hastanın 6’sına 9 reoperasyon 
ortalama 5,4 yıllık takipte gerektiğini belirtmiştir 
(43). Buna karşılık Serraf ve ark. (37) ise infundi-
bular septuma miyektomi sonrası yüksek mortali-
te (%80) bildirmişlerdir.

Tablo 1: Interrupted (kesintili) Aortik Ark Sınıfla-
ması

Tip Lokalizasyonu

A Kesinti sol subklavian arterin distalinde

B Kesinti sol karotis ile sol subklavian 
arasında

C Kesinti innominat arter ile sol karotis 
arasında
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sinde ileri trunkal kapak yetersizliği mevcut olup 
80 hastada sağ ventrikül – pulmoner arter devam-
lılığı kapaklı kondüit ile sağlanmış kalan 3 hastada 
başka bir yöntem kullanılmıştır. Eş zamanlı olarak 
aynı operasyonda 14 hastanın kesintili aortik ar-
kusuna 8 hastanın trunkal kapağına müdahale 
edilmiştir. Genel mortalite % 23 ( n=9 ) saptanmış-
tır. Bu hastaların % 69 u (n=57) 10.9 yıl boyunca 
takip edilmiş uzun dönem hasta takibiyle birlikte 
kondüit değişimi , trunkal kapak replasmanı , ka-
teterle girişim ihtiyacı gözlemlenmiştir. Pulmoner 
homogreftler en uzun süre girişim ihtiyacı gerek-
tirmemekle birlikte istatistiksel olarak kullanılan 
kondüitler arasında anlamlı bir fark bulunmamış-
tır. Orta uzun dönemde risk faktörlerine bakıldı-
ğında düşük doğum ağırlığı , kesintili aortik ark, 
ileri trunkal yetersizliği , koroner arter anomalisi , 
tekrarlayan girişimler ,Digeorge sendromu , uzun 
süre hastane yatışı sayılabilir. Sağ ventrikül – pul-
moner arter kondüitlerinin obstrüksiyon ve deje-
nerasyonu sonrası değişim ihtiyacı sık görülmüş 
olup ortalama süresi 5.5 yıl bulunmuştur. Konduit 
değişim ihtiyacı ilk yerleştirilen kondüitin çapı ile 
ilişkili bulunmamakla birlikte Tek merkezli bir 
çalışmada ≤11 mm altı kondüit kullanılan hasta-
larda daha yüksek mortalite saptanmış (48), çok 
merkezli yapılan başka bir çalışmada geniş kon-
düit kullanımının (kondüit çapının VKİ ye oranı 
50 mm/m 2 ) olan hastalarda mortalite oranı daha 
yüksek saptanmıştır(49).

Trunkus arteriosus onarımı sonrasında gelişe-
bilecek geç dönem komplikasyonlar, hastaların ta-
kibinde dikkatle izlenmesi gereken önemli klinik 
sorunlardır. Bu komplikasyonlar arasında, özellik-
le pulmoner arter ve dallarında oluşan obstrüktif 
lezyonlar öne çıkmakta olup, bu lezyonlara yöne-
lik balon anjiyoplasti veya stent yerleştirme gibi 
minimal invaziv girişimsel yöntemlerle başarılı 
müdahaleler yapılabilmektedir.

Öte yandan, trunkal kapakta gelişen ilerleyici 
darlık ya da yetersizlik vakalarında, uzun dönem 
takiplerde kapak replasmanı gereksinimi ortaya 
çıkabilmektedir. Bu durum, özellikle çocukluk 
çağında yapılan tamir sonrası büyüme sürecinde 
kapak yapısının yetersiz hale gelmesiyle ilişkili 

olabilir. Ayrıca, hastaların önemli bir kısmında 
cerrahi olarak yeniden oluşturulmuş aortik kökte 
zamanla dilatasyon gelişebildiği bilinmektedir. Bu 
dilatasyon, ilerleyen dönemde aortik köke yöne-
lik cerrahi müdahale gerekliliğini doğurabilir ve 
hasta yönetiminde ayrı bir dikkat alanı oluşturur.

Dolayısıyla, trunkus arteriosus onarımı ya-
pılan hastalarda yalnızca erken dönem sonuçlar 
değil, geç dönemde ortaya çıkabilecek pulmoner 
damar obstrüksiyonları, kapak disfonksiyonları 
ve aortik kök patolojileri de multidisipliner bir 
yaklaşımla izlenmeli ve uygun zamanda müdaha-
le edilmelidir.

Cerrahi düzeltme ameliyatı yapılan hastaların 
uzun dönem takibinde çoğu hastada fizik aktivi-
tede kısıtlılık izlenmemiş veya minimal kısıtlı-
lık izlenmiştir (NYHA Sınıf 1 veya 2) (50-51) . 25 
hastada yapılan kesitsel bir çalışmada hastaların 
fiziksel ve ruhsal sağlıklarında genel popülasyona 
göre daha düşük bulunmuştur (52).
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kateter, gerekse cerrahi yaklaşımşlarda düşük 
girişimsel mortalite ve uzun vadeli takiplerde de 
düşük morbidite ve mortaliteye sahiptir. SVA’a 
erken tanı ile hastaya ve anatomopatolojik tanıya 
uygun optimal girişim metodu ile yaklaşım teda-
vide esastır.
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pakların tromboembolik komplikasyonları ve an-
tikoagülan ilaç kullanımı önemli bir sorundur(33). 
Mitral pozisyonunda biyoprotez kullanımına 
ait klinik sonuçlar iyi değildir(27,34). Biyopro-
tez mitral kapak yerleştirilmiş vakalarda 5 yıllık 
izlemde %50 oranında kireçlenmeye bağlı kapak 
disfonksiyonu tespit edilmiştir(27). Gelecekte yeni 
kalsiyum koruyucu maddelerin eklenmesi ile da-
yanıklılık oranları arttırılabilir. Cerrahide amaç, 
nihai girişim uygulanana kadar zaman kazanmak 
ve çocuğun büyümesine izin vermektir. Mitral 
kapak onarımı uygulanan hastaların %70’inde 15 
yıl boyunca replasman gerekmediği bildirilmek-
tedir(26). Mitral kapak replasmanı yapılmak zo-
runda kalınırsa anatomik pozisyonda supraanuler 
pozisyonda yerleştirme tekniği uygulanabilir(35). 
Bu uygulamada kapağın hareketinin en serbest ol-
duğu pozisyonun sağlanması çok önemlidir.

SONUÇLAR

Doğuştan mitral kapak darlığı tespit edilen hasta-
larda ilk 2 yaş içinde cerrahi girişim gereksinimi 
ortaya çıkmışsa mortalite ve morbiditenin ileri 
derecede arttığı bildirilmiştir(26). Doğuştan mit-
ral darlığı olan yenidoğanlarda, balon dilatasyon 
uygulanabilir, ama restenoz ve ciddi yetmezlik 
gelişimi sıktır. Çocuk yaş grubunda mitral kapa-
ğın anomalilerinin onarım ve replasmanı ile ilgili 
birçok yayın bulunmaktadır(6,21,22,28). Mitral 
kapak darlığı hastalarının %94’ünde mitral kapak 
onarımı yapılabilmiştir. Protez halka mitral steno-
zu olan hastalarda kullanılmazken, mitral yetmez-
liği olan hastaların yarısında kullanılmıştır. Do-
ğuştan mitral kapak darlığı yaratan hastalarda en 
sık ölüm sebebi pulmoner hipertansiyon gelişmesi 
ve kapak lezyonunun ciddi olmasıdır. Doğuştan 
mitral kapak yetmezliğinde ise en sık görülen 
ölüm sebebi ise düşük kalp debisi sendromu geliş-
mesidir. Kapak replasmanı sonuçları son yıllarda 
iyileşme gösterse de perioperatif mortalite %20-40 
olarak bildirilmektedir(35). Mitral kapak onarı-
mında bu oran %5 civarındadır(30,31). Pulmoner 
hipertansiyon gelişmeden uygulanacak olan ona-
rım ile erken ve geç dönem sonuçlarının daha iyi 
olduğu tespit edilmiştir.
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Özel Durumlar

	» ASCAPA’da KPB Stratejisi: Tek koroner arter 
trunkusunun pulmoner arterden ayrılması ve 
aortaya yönlendirilmesi daha uzun KPB sü-
releri ve özelleştirilmiş miyokardiyal koruma 
stratejileri gerektirir. Bu vakalarda, ek kannü-
lasyon ve retrograd kardiyopleji sıklıkla kulla-
nılır.(28)

	» Yenidoğan ve Bebeklerde KPB: Düşük vücut 
ağırlığı ve immatür organ sistemleri nedeniyle, 
yenidoğan ve bebeklerde KPB yönetimi daha 
dikkatli olmalıdır. Düşük akış hızları ve hipo-
termik stratejiler tercih edilir.(21)

	» Postoperatif Bakım: İnotropik destek, meka-
nik ventilasyon ve yakın hemodinamik izlem 
gereklidir. Miyokardiyal iyileşme genellikle 
hızlıdır ancak ciddi sol ventrikül disfonksi-
yonu olan hastalarda ek destek olarak erken 
dönem stabiliteyi sağlamak için ECMO veya 
ventrikül destek cihazı gerekebilir.(29)

Uzun Dönem Takip

Cerrahi sonrası uygulanan yönteme bağlı olarak 
miyokardiyal perfüzyon, LV fonksiyonları, greft 
açıklığı değerlendirilmelidir. Tünelleme yöntemi 
kullanıldı ise ana pulmoner arter açıklığı, pulmo-
ner ve aort kapak yetersizlikleri değerlendirilme-
lidir. Tedavi sonrası LV fonksiyonlarında iyileşme, 
remodelling ile birlikte düzelme görülmektedir. 
ALCAPA ‘da erken tanı ve cerrahi tedavi ile uzun 
dönem sonuçlar genellikle iyidir. Ancak, geç tanı 
alan vakalarda sol ventrikül disfonksiyonu ve mit-
ral yetmezlik kalıcı olabilir.(29) Güncel çalışmalar, 
cerrahi tedavi sonrası 10 yıllık sağkalım oranlarının 
%95’in üzerinde olduğunu göstermektedir.(26) AR-
CAPA’da ise prognoz genellikle daha iyidir ve cer-
rahi tedavi sonrası komplikasyonlar nadirdir. Uzun 
dönem takiplerde, hastaların büyük çoğunluğu 
asemptomatiktir ve normal bir yaşam sürerler.(21)

SONUÇ

ALCAPA ve ARCAPA, erken tanı ve cerrahi te-
davi ile başarılı bir şekilde yönetilebilen konjenital 
kalp anomalileridir. İleri derecede bozuk sol vent-

rikül fonksiyonları durumunda dahi mortalite ve 
morbidite düşüktür.(18,27) Sonuçlar mükemmel 
derecede iyi olsa da ameliyat sonrası mekanik des-
tek gerektiren hastalar transplantasyon, özellikle 
mitral yetersizlik nedenli reoperasyon için yüksek 
risklidir.(19) Mitral yetersizliğinin çoğu fonksiyo-
neldir ve reperfüzyon sonrası düzelmektedir an-
cak yapısal mitral kapak anomalileri operasyon 
sırasında düzeltilmelidir.(20) Güncel literatür, 
direkt implantasyon tekniğinin uzun dönem so-
nuçlarının mükemmel olduğunu ve bu hastaların 
multidisipliner bir yaklaşımla değerlendirilmesi 
gerektiğini vurgulamaktadır. Uzun dönem takip 
özellikle sol ventrikül fonksiyonları ve mitral ka-
pağın durumu açısından önemlidir. Reimplantas-
yon sonrası uzun dönem mortalite düşük olsa da 
hastaların prognozu belli değildir. Myokardiyal 
skarlar ve perfüzyon problemleri genel sol vent-
rikül fonksiyonlarına bakan standart ekokardi-
yografik inceleme ile tespit edilemeyebilir ya da 
gözden kaçabilir. Bu nedenle manyetik rezonans 
incelemesi dahil olmak üzere hastaların ömür 
boyu takibi önerilebilir.(28)
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4. 	 Uzun Dönem Sonuçlar:

	» CHSS serisine göre unroofing ve reimp-
lantasyon sonrası 10 yıllık sağkalım oranı 
%95’in üzerindedir.

	» Reoperasyon oranları %5’in altındadır.
	» MR’da fibrozis saptanan ancak yeniden is-

kemi göstermeyen hastalarda klinik prog-
noz genellikle iyidir.

7. Sonuç ve Klinik Öneriler

Koroner arter çıkış anomalilerinin cerrahi yöneti-
mi, anatomik varyantlara ve hastanın fonksiyonel 
bulgularına göre dikkatle planlanmalıdır. Her bir 
cerrahi teknik kendi içinde belirli avantajlar taşısa 
da, seçim hasta bazında bireyselleştirilmelidir.

1. 	 En fizyolojik ve anatomik düzeltme sağlayan 
teknik reimplantasyondur. Bu kitap bölümü-
nün yazarları, yeterli deneyim ve uygun ana-
tomik şartlar sağlandığında reimplantasyonu 
öncelikli seçenek olarak kabul etmektedir.

2. 	 Unroofing, özellikle intramural segmenti olan 
ve anatomik olarak uygun olgularda güvenilir 
ve etkili bir tekniktir. Teknik olarak daha kısa 
sürede uygulanabilir ve başarı oranı yüksektir.

3. 	 Ostiyoplasti, slit ostiumu olan ve açıklığın ye-
terince genişletilemediği durumlarda tamam-
layıcı bir yöntem olarak değerlidir.

4. 	 Pulmoner arter transpozisyonu, intramural 
segmenti olmayan ancak ostiumların birbirine 
yakın olduğu veya tek koroner arter varlığında 
iskemi saptanan olgularda seçilmiş bir cerrahi 
opsiyondur.

5. 	 Koroner arter bypass greftleme (CABG), re-
konstrüktif tekniklerin uygulanamadığı, int-
raoperatif komplikasyon gelişen veya erişkin 
hastalarda eşlik eden aterosklerotik hastalık 
varlığında düşünülebilecek sınırlı bir yöntem-
dir.

Sonuç olarak, cerrahi tedavi planı anatomik 
tip, fonksiyonel değerlendirme, cerrahi tecrübe ve 
hasta yaşına göre şekillendirilmelidir. Amacımız, 
anatomik düzeltmeyi fizyolojik bütünlük içinde 
sağlayarak, uzun dönem sağkalımı ve yaşam ka-
litesini artırmaktır.
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rülebilir. Elektrokardiyografide iskemik değişikli-
ğe sekonder sonuçlar saptanabilir.

Şekil 3. Sağ koroner arterdeki ve sağ atriyumdaki defektin ara-
lıklı pledgetli sütürlerle kapatılmış hali. Koroner arterin devamlı-
lığı safen ven bypass greft ile sağlanmıştır.

Koroner arter anevrizmasının komplikasyon-
ları arasında tromboz, embolizasyon, rüptür,-
miyokardiyal iskemi ve vazospazm yer alır(1). 
Sakküler anezrizmaların komplikasyon oranı fusi-
forma göre daha yüksektir. Koroner arter anevriz-
malarının üçte biri obstrüktif koroner arter hasta-
lığına neden olur ve miyokard enfarktüsü, aritmi 
veya ani kardiyak ölüme yol açabilir(16). Bunun 
altında yatan mekanizma genelde anevrizma için-
de türbülan akım gelişip tromboz oluşturduktan 
sonra distal embolizasyona neden olmasıdır.

Tedavi seçenekleri medikal, perkütan trans-
kateter ya da cerrahidir. Medikal olarak antikoa-
gülan ve antitrombosit ilaçlar kullanılır ve amaç 
tromboembolik komplikasyonları önlemektir. 
Perkütan girişimler uygun hastalarda kullanılabi-
lir fakat anevrizma bölgesinin yanındaki koroner 
arter dalların kapanması, stent trombozu ve tek-
rarlayan restenoz gibi komplikasyonlar nispeten 
yüksek oranda görülür(17,18). İlaç salınımlı stent-
lerin kendisinin de anevrizma oluşumuna neden 
olduğu gösterilmiştir(19).

Cerrahi tedavi güvenilir ve sonuçları iyi(9,19-
21) olup endikasyonları şunlardır: ciddi koroner 
stenoz, fistül oluşumu, kalp odacıklarına bası, 
anevrizma veya psödoanevrizmanın hızla artan 
boyutu nedeniyle yüksek rüptür olasılığı ve trans-
kateter koroner müdahaleden sonra gelişen her 
türlü anevrizma(22,23).

Rekonstruksiyon, rezeksiyon, ligasyon ve eşlik 
eden koroner bypass gibi çeşitli cerrahi stratejiler 
benimsenmiştir(11,12,19,24-26). En sık kullanılan 
teknik şöyledir; anevrizma rezeke edilir, genellik-
le o segmentteki patolojik koroner arter duvarının 
rekonstruksiyonu mümkün olmadığı için koroner 
arter sütür ligasyonunu takiben koroner bypass 
yapılır(27). Greft olarak; patent kalma oranı yük-
sek olmasına ek olarak çocuklarda kullanıldığında 
büyüme potansiyeli olduğu için ilk tercih uygunsa 
internal mammarian arterdir. Kawasaki hastala-
rında koroner arter stenozu da sık görüldüğü için 
bypass daha yaygın bir seçenektir(28). Ters safen 
ven greftinin interpozisyonu da tekniklerden bi-
ridir; laminer koroner arter akımın korunmasını 
sağlar, böylece proksimal veya distal ligasyon ne-
deniyle miyokardiyal iskemi oluşma riskini orta-
dan kaldırır(29). Bu tekniğin uygulayabilmek için, 
anevrizmektomiden sonra koroner arterin prok-
simal ve distal uçlarının anatomisinin uygun ve 
koroner arter ile safen ven greftinin boyutlarının 
benzer olması önemlidir.
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lıdır, eğer lümen dışından kapatılırsa rekürrens 
gelişebilir (41).

Kameral fistüllerde, fistül tam lokalize edile-
miyor ya da fistülün kapatılması bir koroner ar-
ter dalını riske ediyorsa KPB kullanılarak fistülün 
sonlandığı odacık içinden fistül kapatılmalıdır. 
Buna örnek olarak; fistül sağ atriyuma, sağ vent-
riküle veya pulmoner artere açılıyorsa, KPB kulla-
narak distal açıklığı direkt görerek kapatmak ge-
rekebilir. Fistül; sağ atriyuma ya da sağ ventriküle 
açılıyorsa bikaval venöz kanülasyon, pulmoner 
artere açılıyorsa atriyokaval tek venöz kanülasyon 
genellikle yeterlidir. Standart oblik sağ atriyoto-
mi ya da vertikal pulmoner arteriyotomi yapılır 
ve fistülün orifisi lokalize edilir. Bazen birden çok 
orifis olabilir. Bu segment devamlı dikiş tekniği ya 
da tek tek pledgetli horizontal matriks sütür tek-
niği ile kapatılır. Aortik kross klemp koymadan 
fistüle kan akımını görerek bu işlem yapılabilir ya 
da alternatif olarak aort klempe edilir. Sol atriyum 
ya da sol ventriküle açılan fistüllerde fistül oda-
cık içinden kapatılacaksa atriyokaval tek venöz 
kanülasyon yeterli olup her koşulda aort klempe 
edilmelidir. Kardiyopleji verirken fistülü manuel 
basısı ile kapatmak koroner arterlere kardiyople-
jik solüsyonun debisini artıracağı için miyokardın 
korunmasına katkı sağlar. Kardiyak arrest sonrası 
fistülün sonlandığı yeri tespit etmekte ek antegrad 
kardiyopleji vermek kolaylık sağlar.

Şekil 3. Sol koroner arterden sağ ventriküle açılan fistülün, sağ 
ventrikül insizyonu ile lokalize edildikten sonra, kapatılmış hali.

Büyük bir anevrizma mevcut ise eksize edil-
melidir. Koroner arter fistülden sonra devam edi-
yorsa anevrizma duvarı eksize edildikten sonra 
tekrar sütüre edilerek koroner arterin ön duvarı 
uygun çapta oluşturulur. Anevrizma koroner ar-
terin uzun bir segmentini içeriyorsa, anevrizma 
duvarı eksize edildikten sonra koroner arter anev-
rizmanın proksimalinden ve distalinden kapatılır, 
sonrasında da fistülün distalindeki sağlıklı seg-
mente koroner arter bypass yapılması seçenekler 
arasındadır. Koroner arter devam etmiyorsa anev-
rizma tamamen çıkarılır ve güdük kapatılır.

SONUÇ

Koroner arter fistülleri hem çocuklarda hem de 
yetişkinlerde görülen nadir anomalilerdir. Ço-
ğunluğu konjenitaldir ve komplikasyonları önle-
mek için müdahale gerektirir. Fistülün kateter ile 
kapatılması mümkün olmayan hastalarda düşük 
mortalite ve morbidite ile cerrahi tedavi uygula-
nabilinir. En çok kullanılan yöntem ligasyon olup 
endokardiyal kapatma, KPB ve gerekirse aortik 
kross klemp kullanılarak fistülün kardiyak odacık 
ya da büyük vasküler yapının içerisinden kapat-
ma dahil olmak üzere bir dizi cerrahi teknik mev-
cuttur.
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bağlı olarak pacemaker implantasyon ihtiyacı gö-
rülürken, sağ izomerik hastalarda sıklıkla atriyal 
flutter ve fibrilasyon ile junctional ve ventriküler 
taşiaritmiler görülmektedir (21). Bu nedenle Hete-
rotaksi hastalarında özellikle Fontan sonrası arit-
miler prognozu kötüleştirmektedir (20,22).

Literatürde heterotaksi hastalarının Fontan 
sonuçları çelişkilidir. Çoğunlukla Fontana kadar 
olan dönem ve Fontan sonrası erken dönem so-
nuçlarının, non-heterotaksi Fontanlara nisbeten 
daha kötü olduğu ancak Fontan sonrası sağkalı-
mın yine daha kötü olmakla birlikte yakın olduğu 
bildirilmiştir (22,24).
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düşük kalp debisi sendromu gelişen hastalarda 

ASD oluşturulması gerekebildiği bildirilmiştir.
(141)

Triküspid kapak replasmanı

EA olan hastalarda, miyopatik ventrikülün 
üzerine yüklenen uzun süreli TV yetersizliği ne-
deniyle önemli RV disfonksiyonu olabilir. Sonuç 
olarak, ciddi TV yetersizliği ortamında RV önemli 
ölçüde genişlediğinde, daha fazla RV dilatasyonu 
veya disfonksiyonunu önlemek ve olumlu RV ye-
niden şekillenme olasılığını optimize etmek için 
triküspid kapak onarımından sonra gelişebilecek 
yetersizliği hafif veya orta dereceden daha faz-
la azaltma önemlidir. Bu sonuç elde edilemezse, 
miyopatik RV üzerindeki hacim yükünün müm-
kün olduğunca düşük olması için trküspit kapak 
replasmanı (genellikle biyoprotez) gerekebilir. TV 
replasmanının geç dönem sonuçları TV onarımı-
nınkilerle karşılaştırılabilir düzeydedir.(120)

TV replasmanı sırasında eşzamanlı bir BCPS 
uygulandığında, TV’dan geçen kan akışı azalır. 
Bu nedenle, tüm biyoprotez yaprakçıkların veya 
mekanik disklerin normal şekilde açılıp kapan-
ması için büyük boyutlu olmayan bir TV protezi 
(yani, kalbin sağ tarafındaki azalmış akışa uyan 
bir kapak) yerleştirmek önemlidir.(141) BCPS’den 
sonra biyoprotez kapakçıkların yaprakçıklarının 
hareketliliğinin azaldığını zaman zaman gözlem-
lediği için, artık rutin olarak 3 ila 6 aylık bir süre 
boyunca veya ekokardiyografide tüm yaprakçık-
ların tam hareketliliği gösterilinceye kadar varfa-
rin ile antikoagüle edilir. Aspirin, günde 81 mg, ile 
bundan sonra devam edilir. Artan tromboz riski 
ve antikoagülasyon ihtiyacı, EA onarımında eş za-
manlı BCPS’nin potansiyel dezavantajlarıdır.

Depresif sol ventrikül

LV fonksiyonu deprese olan bir hastanın preo-
peratif değerlendirmesi, hemodinaminin bir BCPS 
eklemek için uygun olup olmadığını belirlemek 
amacıyla pulmoner arteriyel ve sol taraf dolum 
basınçlarını öğrenmek için hemodinamik bir kalp 
kateterizasyonu içerebilir. Aynı zamanda koroner 
anjiyografi de yapılabilir. Kalp transplantasyonu, 
önemli LV disfonksiyonu (LVEF %25) olan hasta-

lar için önerilir. Orta derecede depresyonu olan 
hastalar (LV EF %40) genellikle konvansiyonel 
bir operasyon geçirebilir (BCPS ile veya BCPS ol-
madan). LV EF’si %25 ila %35 arasında olan has-
taların cerrahi yönetimi en zor olanıdır ve artık 
BCPS kullanımı daha fazla tercih edilmektedir. 
Hemodinamik kateterizasyon bir BCPS gerçekleş-
tirilebileceğini doğrularsa, BCPS’i de içerebilecek 
geleneksel bir operasyon uygulanır. Bu hastalarda 
önce intraoperatif doğrudan basınç ölçümleri ya-
pılır. Bu şanta, depresif LV fonksiyonu ortamında 
ancak LV diyastol sonu basıncının 15 mm Hg’den 
az olması, transpulmoner gradiyentin 10 mm 
Hg’den az olması ve ortalama PAP’nin 18 ila 20 
mm Hg’den az olması koşuluyla, izin verilebilir141.

Öncesinde ventriküler fonksiyonu optimize et-
mek için atriyal taşiaritmilerin ritim ve hız kontro-
lünü içeren agresif bir tıbbi kalp yetmezliği rejimi 
LV EF ni arttırarak hastayı BCPS ne uygun hale 
getirebilir141. Atriyal taşikardi öyküsü olan hasta-
larda, ameliyat sonrası sinüs ritmini yeniden sağ-
lamak veya korumak için ameliyat sırasında bir 
maze prosedürü uygulanmasıda önemlidir.
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trüktif cerrahilere alternatif bir tedavi seçeneği 
olarak ortaya çıkmıştır. İlk başarılı kalp nakli, 1985 
yılınında Leonard Bailey ve meslektaşları tarafın-
dan gerçekleştirilmiştir.(5) Transplantasyonun en 
önemli avantajı olarak tek bir ameliyatla anatomik 
ve fizyolojik açılardan normal, dört odacıklı bir 
kalp sağlaması gösterilebilir. Ancak, bu yaklaşı-
mın önemli dezavantajları vardır. Bunlar sınırlı 
donör mevcudiyeti, ömür boyu immünsüpresyon 
ihtiyacı ve geç dönem kronik rejeksiyon riski ola-
rak sıralanabilir.

ABD’de kalp bekleyen bebek ve çocuklar, bek-
leme listesi mortalitesi en yüksek organ alıcıları 
arasındadır ve transplantasyon listesine alınan be-
beklerin %25’i donör kalp beklerken hayatını kay-
betmektedir.(92) Birinci aşama palyasyonun çoğu 
merkezde kabul edilebilir sonuçlar vermesi nede-
niyle, primer kalp transplantasyonu günümüzde 
nadiren uygulanmakta ve genellikle şiddetli sağ 
ventrikül (RV) disfonksiyonu ve/veya orta-şid-
detli triküspit kapak yetersizliği olan yüksek risk-
li yenidoğanlarla sınırlı kalmaktadır. Yenidoğan 
döneminde konjenital kalp hastalıkları nedeniyle 
primer transplantasyonun 10 yıllık ve 25 yıllık 
sağkalım oranları sırasıyla %73,9 ve %55.8 olarak 
bildirilmiştir.(93)

Transplantasyona giden hastaların daha bü-
yük bölümü ise palyasyon sonrası başarısız olu-
nan hastalardan oluşmaktadır. Fontan prosedürü 
sonrası transplantasyona giden hastalarda klinik 
iyileşme sağlanmakta, protein kaybettiren entero-
pati gibi önemli komplikasyonlar düzelebilmekte-
dir.(94) Ancak bu gruptaki hastalarda daha önce-
ki kan transfüzyonları veya homograft materyali 
nedeniyle pre-sensitizasyon gelişebilmekte, bu da 
nakil sonrası antikor aracılı rejeksiyon ve allogreft 
vaskülopatisi riskini beraberinde getirmektedir.
(95)

Tüm bu nedenlerle kalp transplantasyonu, 
sadece bazı seçilmiş HLHS vakalarında, donör 
havuzunun izin verdiği ölçülerde primer tedavi 
seçeneği olarak düşünülebilmektedir. HLHS tanılı 
hastaların daha büyük bölümünde ise, cerrahi pal-
yasyonun başarısız olduğu durumlarda son teda-
vi seçeneği olarak düşünülmektedir.

SONUÇ

Hipoplastik sol kalp sendromunun yönetimi, 
günümüzde de konjenital kalp cerrahisinin en 
zorlu alanlarından biri olmayı sürdürmektedir. 
Norwood prosedürünün uygulanması, yalnızca 
teknik bilgi değil, aynı zamanda yenidoğan kar-
diyak fizyolojiye hakimiyet, yoğun bakım deste-
ği ve multidisipliner koordinasyon gerektirir. İlk 
başarılı Norwood prosedürünün gerçekleştirilme-
sinden bu yana, cerrahi tekniklerdeki ilerlemeler, 
yoğun bakım uygulamalarındaki gelişmeler, an-
tenatal tanı olanakları ve multidisipliner yöne-
tim sayesinde sağkalım oranlarında belirgin artış 
sağlanmıştır. Son yıllardaki gelişmeler sağkalımı 
artırmakla birlikte, uzun dönem yaşam kalitesi-
nin yükseltilmesi için hâlâ önemli bir yol kat edil-
mesi gerekmektedir. Fetal müdahaleler, genetik 
çözümler, invaziv ve cerrahi tekniklerdeki yeni 
gelişmeler sayesinde; bu kompleks sendromun 
gelecekte daha etkin şekilde tedavi edilerek yüz 
güldürücü sonuçlar alınabileceğine dair umutlar 
artmaktadır.
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ca, uluslararası düzeyde pediatrik kalp tümörleri 
kayıtları oluşturularak hastalığın doğal seyri, te-
davi sonuçları ve uzun dönem takip verileri daha 
kapsamlı şekilde değerlendirilmelidir​.

Sonuç

Pediatrik kalp tümörleri nadir görülmesine rağ-
men, erken tanı ve uygun tedavi ile prognozları 
genellikle iyidir. Rabdomiyomlar gibi benign tü-
mörler çoğunlukla kendiliğinden küçülme eği-
liminde olup, cerrahi gerektirmezken, fibromlar 
ve miksomalar gibi daha büyük ve semptomatik 
tümörler cerrahi müdahale gerektirebilir. Malign 
tümörler daha agresif seyretmekte ve genellikle 
cerrahi sonrası kemoterapi ve radyoterapi gibi ek 
tedaviler gerektirmektedir.

Gelecekteki araştırmalar, pediatrik kalp tümör-
lerinin genetik ve moleküler temellerinin daha iyi 
anlaşılmasını sağlayarak, hedefe yönelik tedavi 
stratejilerinin geliştirilmesine olanak tanıyabilir. 
Yeni tanı ve tedavi yaklaşımları, özellikle malign 
tümörlerde hastaların yaşam sürelerini uzatabi-
lir ve yaşam kalitelerini artırabilir. Pediatrik kalp 
tümörlerinin nadirliği nedeniyle, daha geniş çaplı 
çok merkezli çalışmaların yapılması ve uluslarara-
sı iş birliklerinin artırılması bu hastalıkların yöne-
timinde önemli adımlar olacaktır.
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olarak ECMO’nun yeri daha net tanımlanacaktır 
. Ayrıca, ECMO’nin yüksek riskli doğası ve kalp 
yetmezliği olan çocukların kapsamlı sağlık ihti-
yaçları göz önüne alındığında, komplikasyonla-
rın ve sonuçların değerlendirilmesi hasta bakı-
mının temel unsurlarındandır. Kardiyak ECMO 
uygulanan çocukların yaklaşık yarısı hastaneden 
taburcu olurken, sağkalımın kalan kısmı uzun 
vadeli nörogelişimsel problemlerle sonuçlanabil-
mektedir. Bu çocuklarda beyin yaralanmalarının 
mekanizmalarını, zamanlamasını ve sonuçlarını 
daha iyi anlamak, yaralanmaların önlenmesi veya 
etkilerinin azaltılmasına yönelik müdahalelerin 
geliştirilmesi açısından büyük önem taşımaktadır. 
ECMO merkezleri arasındaki takip uygulamala-
rındaki farklılıklar göz önüne alınarak, ELSO ne-
onatal ve pediatrik ECMO sonrası taburculuktan 
ergenliğe kadar olan izleme için uluslararası yö-
nergeler yayınlamış olup, ECMO programlarının 
bu önerileri benimsemeleri önerilmektedir.
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ner baypas, nefrotoksik antibiyotik kullanımı ve 
hemodinamik sorunlarla ilişkili olarak nakil son-
rası erken dönemde böbrek fonksiyonunda bazı 
zorluklar yaşanır. Bu durum genellikle düzelse 
de, zamanla böbrek yetmezliği derecesi kalsinörin 
ilaçlarının (siklosporin veya takrolimus) uzun sü-
reli kullanımıyla ilişkili olduğu için kötüleşir. Na-
kil sonrası beşinci yılda, tüm hastaların yaklaşık 
%10’unda bir dereceye kadar böbrek yetmezliği 
olur ve bu oran on yılda %29’a çıkabilir. Beş yıl 
içinde çocukların %60’ından fazlası hipertansiyon 
tedavisine ihtiyaç duyar, %17’sinde hiperlipidemi 
ve %36’sında diabetes mellitus vardır. Diyabetli 
hastaların çoğu, nakil öncesi glikoz intoleransına 
sahiptir. Bu hastalıkların tedavisi uzun dönem sağ 
kalım için gereklidir (242).

Kalp-akciğer alıcılarında posttransplant koro-
ner arter vaskülopatisi izole kalp nakli alıcılarına 
göre çok daha az görülmektedir. Bu farklılığın 
nedeninden emin olmak zor olsa da, kalp-akciğer 
nakli alıcıları kalp nakli alıcılarına göre daha yo-
ğun İmmünsüpresyon almaları önemli bir sebep 
olabilir (243).

SONUÇ

Kalp-Akciğer transplantasyonu için donör havu-
zunu artırma, immünsüpresyon, PGD ve bronşi-
olit obliterans alanlarında çok sayıda araştırma 
devam etmektedir. Cesaret verici raporlar olma-
sına rağmen, bu endişe verici alanların hiçbirinde 
klinik olarak uygulanabilir bir ilerleme kayde-
dilmemiştir. Bu nedenle çocuklarda kalp-akciğer 
nakli sonrası sağ kalım oranı diğer torasik organ 
nakillerine göre daha kötüdür. Son dönemdeki 
verilerde sağ kalım biraz daha düzelse de 1 yılda 
%73, 3 yılda %63 ve 5 yılda %52 seviyelerindedir 
(244). Ölüm oranı genellikle akciğerle ilişkilidir. 
Erken dönemde akciğer greft yetmezliği, geç dö-
nemde bronşiolitis obliterans en önemli mortalite 
nedenleridir.
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CKCV veritabanının ikinci çalışmasında ise 
2024 yılında 4000 den fazla hastayı kapsayan ana-
liz sonuçları yayınlanmıştır. Bu çalışmada güncel 
konjenital kalp cerrahisi sonuçları, dünya veri-
tabanı sonuçları ile karşılaştırılmıştır (26). STAT 
kategori 4 ve 5 hastaların sonuçlarının beklenen 
mortalite oranlarının üzerinde olduğu saptanmış-
tır. (Tablo 1).

Merkezin, kendi sonuçlarını bilmesi ve iyi-
leştirilecek noktalara ağırlık vermesi ile önemli 
ilerlemeler sağlanabileceği görülmektedir. Özel-
likle daha küçük çapta merkezlerin, kapsamlı 
merkezlerden destek almalarının sağlanması, sü-
reci hızlandırabilir. Kalite standartlarının gelişti-
rilmesi, bu konuya ilgili derneklerin destek olması 
ve tarafsız biçimde yapılan değerlendirmeler ile 
merkezlerin sonuçlarının iyileştirilmesi yolunda 
önemli adımlar atılabilir. Veritabanına dahil ol-
mak ve dürüstçe sonuçlarını paylaşmak, kalite iyi-
leştirmesinin ilk ve en önemli aşamasıdır. Yapılan 
çalışmalar, bir merkezin veritabanına dahil olur 
olmaz, daha hiçbir değerlendirme yapılmadan 
dahi, sonuçlarında kendiliğinden iyileşme sağ-
lanmaya başladığını göstermektedir (27). ABD’ de 
veritabanı sonuçları toplumla da paylaşılmakta-
dır. Bu durumun iyi ve olumsuz taraflarının oldu-
ğu, merkezlerin sonuçlarını düzeltmek konusun-
da çok zorlayıcı bir ortam yarattığı kuşkusuzdur. 
Riskli prosedürlerden kaçınma yaratması gibi, 
bir olumsuz tarafı olduğu da kabul edilmektedir 
(28). Ancak hastalar ve ailelerinin en iyi sonuçla-
rın alındığı merkezlere yönelmesi, hak ettikleri en 
iyi hizmete ulaşabilmeleri en doğal haklarıdır. Bu 
konuda sosyal medyada yanıltıcı bilgilendirme-
lerin önüne geçilebilmesi, ancak, tarafsız, dürüst 
ve sağlıklı bilgilendirme yapılabilmesi sayesinde 

gerçekleşebilir. Hastalara en iyi hizmeti sunabil-
menin yolu, iyi bir kalite yönetimi yapılabilmesi 
ile mümkündür.

KAYNAKLAR
1.	 Sarıoğlu CT, Erek E, Yalçınbaş YK. Why national da-

tabase are necessary for pediatric and congenital heart 
surgery practise? Turk Gogus Kalp Dama 2019; 27:418-
22

2.	 Sarıoğlu T. Genel değerlendirme. Türkiye I. Çocuk 
kalp sağlığı platformu. İstanbul: Çocuk Kalp Vakfı Ya-
yınları 2013

3.	 Erek E, Yalçınbaş YK, Sarıoğlu CT. Pediatrik ve konje-
nital kalp cerrahisinde kalite yönetimi. İn Pediatrik ve 
Konjenital Kalp Cerrahisi: Temel Bilgiler ve Prensipler. 
2. Baskı. İstanbul Tıp Kitabevi 2024; p 271

4.	 Sarıoğlu CT, Sarıoğlu A. Hasta güvenliği ve kalite ge-
liştirme programı. Çocuk kalp merkezlerinin standart-
ları. Çocuk kalp vakfı yayınları, İstanbul, 2021; Sayfa: 
40-43

5.	 Backer CL, Overman DM, Dearani JA, Romano JC, 
Tweddell JS, Kumar R, et al. Recommendations for 
centers performing pediatric heart surgery in the Uni-
ted States. World J Pediatr Cong Heart Surg. 2023; 14: 
642-79

6.	 Congenital heart disease standards and specifications. 
Accessed November 1, 2022. https://www.england.
nhs.uk/wp-content/ uploads/2018/08/Congeni-
tal-heart-disease-standards-and- specifications.pdf

7.	 Daenen W, Lacour-Gayet F, Aberg T. Optimal structu-
re of a congenital heart surgery department in Europe, 
by EACTS congenital heart disease committee. Eur J 
Cardiothorac Surg. 2003; 24(3): 343-351.

8.	 American College of Surgeons: Optimal resources for 
children’s surgical care. Accessed November 1, 2022. 
https://www.facs.org/ quality-programs/accredita-
tion-and-verification/childrens-surgery- verification/
standards/standards-and-resources/

9.	 Lacour-Gayet F, Maruszewski B, Mavroidids C, Jacops 
JP, Elliott MJ. Presentation of the international no-
menclature for congenital heart surgery. The long way 
from nomenclature to collection of validated data at 
the EACTS. Eur J. Cardiothoracic Surg. 2000; 18: 128-35

10.	 Jenkins KJ, Gauvreau K, Newburger JW, Sprey TL, 
Moler JH, Iezzoni LI. Consensus-based method for risk 
adjustment for surgery for congenital heart disease. J 
Thorac Cardiovasc Surg 2002; 123: 110-8

11.	 Lacour-Gayet F, Clarke D, Jacops J, Comas J, Daebritz 

Tablo 1. STAT kategorilerine göre gözlenen ve beklenen mortalite oranları

STAT Category Category 1 Category 2 Category 3 Category 4 Category 5

No of procedures 
% (n) 31.8 (n=1275) 28.6 (n=1146) 12.6 (n=504) 25.1 (n=1005) 1.9 (n=77)

Observed Mortality  
% [CI 95%] (n)

0.8 [0.3-1.5] 
(n=10)

3.75 [2.7-5.1] 
(n=43)

5.7 [3.9-8.2] 
(n=29)

14.8 [12.7-17.2] 
(n=149)

51.9 [40.3-63.3] 
(n=40)

Expected Mortality 
(%) 0.8 2.6 5.0 9.9 23.1



KALP DAMAR CERRAHİSİ - KONJENİTAL KALP CERRAHİSİ

1224

 

 

S, Daenen W, et al. The Aristotle score: a complexit-
y-adjusted method to evaluate surgical results. Eur J. 
Cardiothorac Surg 2004; 25: 911-24

12.	 O’Brian SM, Clarke DR, Jacops JP, Jacops ML, La-
cour-Gayet FG, Pizarro C, et al. An empirically based 
tool for analysing mortality associated with congeni-
tal heart surgery. J Thorac Cardiovasc Surg 2009; 138: 
1139-53

13.	 Pasquali SK, Dimick JB, Ohye RG. Time for a more uni-
ted approach to pediatric health care policy?: The case 
of congenital heart care. JAMA. 2015; 314(16): 1689-
1690.

14.	 Pasquali SK,Thibault D, O’Brien SM, et al. National va-
riation in congenital heart surgery outcomes. Circulati-
on. 2020; 142(14): 1351-1360.

15.	 Pasquali SK, Ohye RG, Lu M, et al. For the pediatric 
heart network investigators. Variation in perioperative 
care across centers for infants undergoing the Norwo-
od procedure. J Thorac Cardiovasc Surg. 2012; 144(4): 
915-921.

16.	 Welke KF, O’Brien SM, Peterson ED, et al. The comp-
lex relationship between pediatric cardiac surgical case 
volumes and mortality rates in a national clinical data-
base. J Thorac Cardiovasc Surg. 2009; 137(5): 1133-1140.

17.	 Hirsch JC, Gurney JG, Donohue JE, et al. Hospital mor-
tality for Norwood and arterial switch operations as a 
function of institution volume. Pediatr Cardiol. 2008; 
29(4): 713-717.

18.	 Checchia PA, McCollegan M, Daher N, et al. The effect 
of surgical case volume on outcome after the Norwood 
procedure. J Thorac Cardiovasc Surg. 2005; 129(4): 754-
759.

19.	 Kansy A, Eulenburg C, Sarris G, et al. Higher program-
matic volume in neonatal heart surgery is associated 
with lower early mortality. Ann Thorac Surg. 2018; 
105(5): 1436-1440.

20.	 Jacobs JP, Jacobs ML, Austin EH, et al. Quality measu-
res for congenital and pediatric cardiac surgery. World 
J Pediatr Congenit Heart Surg. 2012; 3(1): 32-47.

21.	 Jacobs ML, Jacobs JP, Thibault D, Hill KD, Anderson 
BR, Eghtesady P, et al. Updating an empirically based 
tool for analyzing congenital heart surgery mortality. 
World J Pediatr Congenit Heart Surg 2021; 12: 246-81

22.	 Sciarra AM, Croti UA, Batigalia F. Information tech-
nology implementing globalization on strategies for 
quality care provided to children submitted to cardiac 
surgery: International Quality Improvement Collabo-
rative Program--IQIC. Rev Bras Cir Cardiovasc. 2014; 
29: 89-92.

23.	 Erek E, Yılmaz B, Kaya M, Onan IS, Şen O, Oz K, et al. 
Analysis of results according to the Aristotle scoring 
system in congenital heart surgery. Turk Gogus Kalp 
Dama 2014; 22: 509-16

24.	 Yıldız O, Kasar T, Ozturk E, Tuzun B, Altin HF, Onan 
IS, et al. Analysis of congenital heart surgery disease. 
A comparison of four systems. Turk Gogus Kalp Dama 
2018; 26:200-6

25.	 Erek E, Yalçınbaş YK, Sarıosmanoğlu J, Özkan M, Yıl-
dız O, Şenkaya I, et al. First harvest of pediatric and 
congenital heart surgery multicenter database in Tur-
key: Novel application of real-time online reporting. 
World J Pediatr Cong Heart Surg. 2021; 12: 377-86

26.	 Erek E, Başgöze S, Yıldız O, Sarıosmanoğlu Osman N, 
Yalçınbaş Kenan Y, Turköz R, et al. Second harvest of 
Congenital Heart Surgery Database in Türkiye: Cur-
rent outcomes. Turk Gogus Kalp Dama 2024;32:162-
178

27.	 Pasquali SK, Banerjee M, Romano JC, Normand ST. 
Hospital performance assessment in congenital heart 
surgery: where do we go from here? Ann Thorac Surg. 
2020; 109(3): 621!626.

28.	 Pasquali SK, Gaynor JW. The path forward in conge-
nital heart surgery public reporting. Ann Thorac Surg. 
2022; 114(2): 534-535.


