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Pediyatrik Konjenital Kalp Hastalıklarına Bağlı 
Pulmoner Hipertansiyonda Anestezik Yaklaşım

Zeliha TUNCEL * Şefika Türkan KUDSİOĞLU *, Zuhal AYKAÇ *

ÖZET

Konjenital kalp hastalıklarında morbidite ve erken 
mortalitenin en önemli nedenlerinden biri konjenital 
kalp hastalıklarına bağlı pulmoner hipertansiyondur 
(PHT). Konjenital kalp hastalıklarına bağlı PHT sıklığı 
opere olmayan hastalarda % 30 ve tamir edilen hasta-
larda % 15’tir. PHT perioperatif pulmoner hipertansif 
kriz ve kardiyak arrest gibi önemli komplikasyonlara 
yol açar. Anestezistlerin amacı pulmoner damar direnci 
artışını ve miyokard fonksiyonlarındaki depresyonu en 
aza indirebilmektedir.

Anahtar kelimeler: pulmoner hipertansiyon, 
		    konjenital kalp hastalıkları, 
		   anestezi, pediyatri

SUMMARY

Anesthetic Management of Pulmonary Hypertension 
Secondary to Pediatric Congenital Cardiac Disease

Pulmonary hypertension associated with congenital he-
art disease (CHD) is one of the most common causes of 
morbidity and premature mortality in pediatric patients 
with CHD. Estimated prevalance of pulmonary hyper-
tension associated with CHD remains 30 % in unope-
rated paients and 15 % in surgically repaired patients. 
Pulmonary hypertension is associated with significant 
perioperative risk for major complications, including 
pulmonary hypertensive crisis and cardiac arrest. The 
aim of anesthesiologist should be to minimize increases 
in pulmoner vascular resistance and depression of myo-
cardial function.
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TANIM 

Pulmoner hipertansiyon (PHT) çocukluk çağında na-
dir görülmekle beraber, konjenital kalp hastalıkların-
da mortalite ve morbiditenin en önemli nedenlerinden 
biridir. Pediyatrik pulmoner hipertansiyonun en sık 
nedenleri idiopatik pulmoner hipertansiyon (İPHT) 
ve soldan sağa şantlı konjenital kalp hastalıklarıdır. 

Ortalama pulmoner arter basıncının (OPAB) istira-
hatte ≥25 mmHg ve egzersiz sırasında ≥30 mmHg 
olması pulmoner hipertansiyon olarak tanımlanmak-
tadır (1). Pediyatrik kardiyologlar infantlarda sistolik 
pulmoner arter basıncının sistemik basınçtan % 50 

fazla olmasını pulmoner hipertansiyon olarak kabul 
etmektedirler.
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Tablo 1. Pediatrik pulmoner hipertansiyon nedenleri (2).

Neonatal

Kardiyak

Edinilmiş

İdiopatik

VSD: Ventriküler septal defekt, AVSD: Atriyoventriküler septal defekt, PDA: 
Patent duktus arteriyozus, TAPVC: Total anormal pulmoner venöz dönüş 
anomalisi, MD: Mitral darlık, HLHS: Hipoplastik sol kalp sendromu, KMP: 
Kardiyomyopati.

Persistant pulmoner hipertansiyon (İdiopatik) 
Bronkopulmoner displazi
İnfeksiyon (Streptococcus gibi)
Yapısal hastalıklar (konjenital diafragmatik herni gibi)

Soldan sağa şantlar (VSD, AVSD, PDA, aorto-pulmoner 
pencere gibi)
Büyük arterlerin transpozisyonu (TGA) 
Tıkayıcı lezyonlar (TAPVC, MD, HLHS, KMP gibi)

Kronik hipoksi 
Sklerozis
Üst hava yolu obstruksiyonu 
Vaskülit, konnektif doku hastalıklarıdır (sickle cell anemisi)

Sporadik %20
Genetik, ailesel %60
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SINIFLAMA

Konjenital sistemik-pulmoner şantlarla ilişkili 
PHT’nun anatomik fizyopatolojik sınıflaması ilk 
2003 yılında Venice sınıflaması olarak yapılmış, 2009 
yılında modifiye edilmiştir.

PAH ile birlikte olan doğuştan sistemik-pulmoner 
şantı olan çocuklarda klinik sınıflama (1):

1. Eisenmenger sendromu: Geniş sistemik-pulmo-
ner şantlı bütün doğuştan kalp hastalıklarında ortaya 
çıkabilir. Pulmoner damar direnci (PDD) ileri derece-
de yüksektir. Şant iki yönlü olur, hatta tersine döner. 
Siyanoz, polisitemi ve çoklu organ yetmezliği geli-
şir.

2. Geniş sistemik-pulmoner şantla birlikte PAH

Bu hasta grubunda orta-geniş arası değişen çaplarda 
defektler vardır. Pulmoner damar direnci orta derece-
de artmıştır, sistemik-pulmoner şant olmakla birlikte 
istirahat halinde siyanoz yoktur.

3. Küçük defektlerle birlikte PAH

Hastaların çoğunda küçük defektler vardır [ekokardi-
yografik değerlendirmelerde 10 mm kadar ventriküler 
septal defekt (VSD), 20 mm kadar atriyal septal de-
fekt (ASD) gibi]. Bu hastalar klinik olarak idiyopatik 
PAH’na benzerler.

4. Düzeltici kalp cerrahisi sonrası gelişen PAH

Bu hastalarda doğuştan kalp hastalığı cerrahi olarak 
düzeltilmiştir ama geride kalan sekellere bağlı olarak, 
hemen cerrahi sonrası veya aylar hatta yıllar sonra 
PHT hala vardır.

FİZYOPATOLOJİ

İntrauterin yaşamda PDD aortadan yüksektir. Çünkü 
sağ ventrikül kanının büyük kısmı açık olan duktus 

Tablo 2. Konjenital sistemik-pulmoner şantlarla ilişkili pulmoner hipertansiyonun anatomik ve fizyopatolojik sınıflaması 
(Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension: European Heart Journal (2009)30:2493-2537).

MODİFİYE VENİCE SINIFLAMASI

1. TİPİ

	 1.1 Basit pre-triküspit şantlar 
		  1.1.1 Atrial septal defekt (ASD)
			   Ostium sekundum
			   Sinus venozus
			   Ostium primum
		  1.1.2  Total veya parsiyel obstruksiyon olmayan anormal 
			   pulmoner venöz dönüş anomalisi

	 1.2  Basit post-triküspit şantlar
		  1.2.1  Ventriküler septal defekt (VSD)
		  1.2.2  Patent duktus arteriosus (PDA)

	 1.3 Kombine şantlar

	 1.4  Kompleks konjenital kalp hastalıkları
		  1.4.1  Komplet atrioventriküler septal defektler
		  1.4.2  Turunkus arteriozus
		  1.4.3  Tek ventrikül fizyolojisi 
                  (pulmoner obstruksiyon olmayan)
		  1.4.4  Büyük arterlerin transpozisyonu +VSD ve/veya PDA 
			   (pulmoner stenoz olmadan)
		  1.4.5  Diğer

2. ÇAPLAR

	 2.1 Hemodinamik (Qp/Qs)
		  2.1.1 Restiriktif 
		  2.1.2 Restiriktif olmayan

	 2.2  Anatomik
		  2.2.1 Küçükten ortaya (ASD≤2.0 cm ve VSD≤1.0 cm)
		  2.2.2 Geniş (ASD>2.0 cm ve VSD> 1.0 cm)

3. ŞANTIN YÖNÜ

	 3.1 Sağdan sola
	 3.2 Soldan sağa
	 3.3 İki yönlü

4. Eşlik eden kardiyak ve ekstrakardiyak 
    lezyonlar

5. TAMİR DURUMU
	 5.1 Opere edilmemiş
	 5.2 Palyatif  
	       (operasyon tipleri, operasyon yaşı)
	 5.3 Tamir edilmiş
	       (operasyon tipleri, operasyon yaşı)

Tablo 3. Pulmoner hipertansiyon nedenleri.

Geri dönüşümlü
Hiperkinetik

Pulmoner venöz hipertansiyon

Geri dönüşümsüz
Pulmoner vasküler obstruksiyon 

Sistemik-pulmoner şant. 
Ör: VSD, PDA

Pulmoner venöz obstruksiyon,         
Kor triatriatum, mitral stenoz,           
sol ventriküler yetmezliği

IPAH
Eisenmenger Sendromu 
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arteriozus aracılığı ile inen aortaya atılır. Doğumdan 
sonra akciğerlerin mekanik genişlemesi ve alveoler 
hipoksinin ortadan kalkması ile PDD düşer. Duktus 
arteriozus ve foramen ovale kapanır ve sağ ventriküle 
gelen sistemik venöz kanın tamamı akciğerlere yön-
lendirilmiş olur. Doğumu izleyen ilk saatler ve günler 
içinde pulmoner arter basıncı yarıya düşer. Pulmoner 
basınç erişkin düzeyi olan 10-20 mmHg’ya düşmesi 
ise 1-3 hafta sürer.

Post-triküspit lezyonlarda ve büyük defektlerde 
PHT gelişimi daha fazladır ve daha erken PHT geli-
şir. Hiperkinetik soldan sağa geçişli doğumsal kalp 
hastalıklarında artmış pulmoner kan akımı ve ba-
sıncı pulmoner damar yatağındaki değişikliklerden 
sorumlu tutulmakla birlikte mekanizma tam olarak 
anlaşılamamıştır. Doğum sonrası PDD düşer ve buna 
bağlı pulmoner kan akımı artar. Artmış pulmoner kan 
akımı pulmoner vasküler konjesyona ve konjestif kalp 
yetmezliğine neden olur. Zamanla artan kan akımı so-
nucu pulmoner damar yatağında vasküler remodeling 
olarak tanımlanan patolojik değişimler başlar.

Vasküler remodeling müsküler olmayan arterlerde düz 
kas proliferasyonu, müsküler arterlerde mediyal hi-
pertrofi, arteriyel dansitede azalma, dilatasyon komp-
leksleri, pleksojenik lezyonlar, fibrinoid nekroz ve lu-
minal obliterasyon ile karakterizedir. Pulmoner damar 
yatağının yüksek basınç, yüksek volüm veya hipoksiye 
maruz kalması sonucu damar duvarlarında dejeneras-
yon gelişir. 1958 yılında ilk Donald Heath ve Jesse 
Edwards konjenital kalp hastalıklarına bağlı pulmoner 
vasküler remodeling sistemik tanımını yapmışlardır (3). 
Grade 1-2-3 geri dönüşümlü, grade 4 kısmen geri dö-
nüşümlü ve grade 5-6 ise geri dönüşümsüzdür.

Hayatın ilk 2 yılında konjenital kalp hastalığı tamir 
edildiğinde vasküler remodeling geri dönüşümlüdür. 
Zamanla PDD artar ve komplians azalır. Sağ ventri-
kül basıncını ve ventrikül önceki yükü arttırır. Pulmo-
ner vasküler reaktivite artar. Pulmoner vazokonstrük-
siyona neden olur. Vasküler remodeling ile luminal 

obstruksiyon (trombozis / pleksiform lezyonlar / neo-
intimal tıkanma) mortalite ve morbiditenin en önemli 
nedenidir (3). 

Pulmoner damar endotelinden salınan endojen mad-
deler pulmoner damar yatağında nitrik oksit (NO) ve 
prostasiklin (PGI2) endojen vazodilatasyon yaparken, 
endotelin-1 ( ET-1) ve Serotonin (5-HT) endojen va-
zokonstrüksiyona yol açarlar (4). 

KLİNİK BULGULAR

Pulmoner hipertansiyonun derecesine göre muaye-
nede, sağ ventrikül aktivitesinde artış, S2’de çift-
leşme ve sertleşme, triküspit kapakta üfürüm vardır. 
Telekardiyografide pulmoner konusta belirginleş-
me ve akciğer damarlanmasında artış, EKG’de sağ 
aks deviasyonu ve sağ ventrikül hipertrofisi orta-
ya çıkar. Eisenmenger sendromu gelişince sağ-sol 
şant nedeniyle siyanoz, çomak parmak, polisitemi, 
dispne, çabuk yorulma, kalp yetersizliği, hemopti-
zi, bakteriyel endokardit ve ani ölüm görülür. Te-
lekardiyografide pulmoner konus belirgin, proksi-
mal pulmoner arterler geniş olarak kalırken distal 
pulmoner arterler tıkandığı için periferde akciğer 
damarlanması azalmıştır (Budanmış ağaç manzara-
sı). Hastalarda klinik bulgular PHT’un gelişme hı-
zına bağlı olarak değişkendir. Geniş VSD ve büyük 
patent duktus arteriozus (PDA) gibi hastalıklarda 
eisenmenger sendromu birkaç yılda, hatta ilk yaş 
içinde gelişebilirken ASD’de bu süre 20-30 yıl gibi 
uzun olabilir. 

Klinik olarak PHT’nun ciddiyeti New York Heart 
Association (NYHA)/World Health Organization 
(WHO) fonksiyonel kapasite sınıflamasına göre ya-
pılmaktadır (5).

Tablo 4. Health-Edwars sınıflaması.

Grade 1: Mediyal hipertrofi               
Grade 2: Hücresel intimal 
	            proliferasyon
Grade 3: İntimal fibrozis

Grade 4: Dilatasyon, pleksiform 
 	            lezyonlar
Grade 5: Mediyal fibrozis                  
Grade 6: Nekrozitan arterit

Şekil 1. Pulmoner vasküler endotel hücresi.

ENDOTEL	
  HÜCRESİ

RELAKSASYON KONSTRUKSİYON

NOS

L-­‐Arg L-­‐Ca

PGI2 ET-­‐1

ETA ETB

sGS

GTP cGMPAC

ATP cAMP GMP

NO

PDE5 Ca++
Ca++

 

ŞEKİL 1: Pulmoner vasküler endotel hücresi 

 

 

	
  

	
  

Şekil 2: Akciğer filmi 
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PHT ÖLÇÜMÜ VE GÖRÜNTÜLENMESİ 

Pulmoner arter basıncının sürekli perioperatif ve 
postoperatif takibinde erişkin hastalarda swanganz 
kateteri sıklıkla kullanılmakla beraber infantlarda 
ve küçük çocuklarda swanganz kateteri takılama-
dığından perioperatif ve postoperatif pulmoner 
arter basıncının takibi perioperatif transözefagial 
ekokardiyografi ve postoperatif transtorasik eko-
kardiyografi ile yapılmaktadır. PHT görüntülen-
mesinde kullanılan yöntemlerden bazıları aşağıda 
sıralanmıştır. 

1.	 Kalp kateterizasyonu
2.	 Pulmoner damar yapısı görüntülenmesi: akciğer 

filmi, ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi, kontrast 
BT, pulmoner anjiografi

3.	 Sağ ventrikül görüntülenmesi: ekokardiyografi, 
kardiyak manyetik rezonans

Kalp Kateterizasyonu

Kateterizasyon sınırdaki bütün olgulara yapılmalıdır. 
Bazal değerler % 21’lik oksijen altında (oda havasın-
da) alınmalıdır. PDD (Pulmoner damar direnci), SDD 
(Sistemik damar direnci), PDD / SDD oranı ve QP / QS 
(pulmoner/sistemik kan akımı) hesaplanır.

PDD =OPAB–PKUB/KDx80 (PDD <1.5 Wood ünite 
(120 dyne.sn.cm-5). 

SDD =OAB-SVB/KD×80 (SDD: 1200 dyne.sn.cm-5)

PDD > 3 wood ünite (240 dynes.sn.cm/s5) olduğunda 
PHT varlığından söz edilebilir. Rp/Rs: pulmoner sis-
temik direnç oranı 0.3 altındadır.

QP/ QS = CaO2- CVO2/CPvO2- CPaO2

•	 Qp / Qs oranı < 1 sağdan sola şant
•	 Qp / Qs oranı > 1 soldan sağa şant
•	 Qp/Qs=1 şant yok yada iki yönlüdür

% 100 oksijen, NO, prostasiklin, adenozin, isoprena-
lin ile reverzibilite değerlendirmesi yapılabilir. Bazal 
PDD indeksi 6-9 Wood ünite arasında olup PDD /
SDD oranı 0,3-0,5 arasında olan hastalara akut vazo-
dilatatör uygulanması önerilmektedir. 

Ameliyat riski değerlendirilmesi için akut vazodilata-
tör uygulanması yapılır.
• PDD indeksinde % 20 azalma 
• PDD /SDD oranında % 20 civarında azalma 
• Son PDD indeksinin 6 Wood ünitenin altında 
• Son PDD /SDD oranının 0,3’ün altında olması

Telekardiyografi

Akciğer filminde pulmoner yapılarda dallanma artışı, 
pulmoner arterde genişleme görülmektedir. Elektro-
kardiyografide sağ ventrikül hipertrofisi, sağ atriyal 
genişleme bulguları mevcuttur.

Tablo 5. New York Heart Association (NYHA)/ World Health 
organization (WHO) fonksiyonel kapasite sınıflaması (5).

SINIF I

SINIF II

SINIF III

SINIF IV

FONKSİYONEL SINIFLAMA

Fiziksel aktivitede sınırlama yok. Fiziksel aktivite 
dispne ve yorgunluk, senkop veya göğüs ağrısına ne-
den olmaz

Fiziksel aktivitede  hafif sınırlama var. Dinlenmede ra-
hat. Fiziksel aktivite dispne ve yorgunluk, senkop veya 
göğüs ağrısına neden olur. 

Fiziksel aktivitede belirgin sınırlama var. Dinlemede 
rahat. Daha az fiziksel aktivite dispne ve yorgunluk, 
senkop veya göğüs ağrısına neden olur. 

Semptomsuz fiziksel aktivite yapamazlar. Sağ yet-
mezlik bulguları mevcuttur. Dinlenme sırasında nefes 
darlığı ve yorgunluk vardır. Fiziksel aktivitede artışla 
sıkıntıya girerler. 

Tablo 6. Pulmoner hipertansif kriz tedavisi (8).

TEDAVİ

% 100 O2 verilmesi 

Solunumsal alkolozu sağlamak 
için hiperventilasyon 

Metabolik asidozun düzeltilmesi 

Pulmoner vazodilatatör verilmesi 

Kalp debisinin desteklenmesi 

Ağrı uyarısını, siddetini azaltmak 
(analjezi sağlamak) 

NEDENİ

Artan PAO2 ve PaO2 PVR’yi 
azaltabilir 

PAB direkt PaCO2 ile ilişkilidir 

PDD  direkt H+ konsantrasyonu 
ile ilişkilidir. 

İnhale NO ilk tercih 

Yeterli önceki yük ve inotropik 
destek 

PAB artabilir ve fentanil bunun 
şiddetini azaltır. 

(PAO2: Alveoler parsiyel oksijen basıncı, PaO2: Arteriyel parsiyel 
oksijen basıncı, PAB: Pulmoner arter basıncı, PaCO2: Arteriyel 
parsiyel karbordioksit basıncı, PDD: Pulmoner damar direnci)



6

GKDA Derg 19(1):2-9, 2013

Ekokardiyografi (EKO)

Doppler ile pulmoner arter sistolik basıncı (PASB), 
triküspid pik velozite (TR) ölçülmektedir. 

PASB = 4xTR peak velozitesi + sağ atriyal basınç 

Ayrıca triküspid regürjitasyonu, pulmoner yetmezlik 
ve sağ ventrikül çıkım yolu (RVOT) akselerasyon za-
manı (<0,1 sn) değerlendirilmektedir. 2D-EKO ile sağ 
ventrikül hipertrofisi, dilatasyonu, genişlemiş pulmo-
ner arterler, sağ atriyal dilatasyon ve sağ ventrikül sis-
tolik fonksiyon anormallikleri değerlendirilmektedir.

ANESTEZİ YÖNETİMİ

PHT olan çocuklar hem cerrahi hem kateterizasyon 
gibi küçük girişimlerde sedasyon ve genel anestezi 
almaktadırlar. Tek bir anestezik ajanın ideal olduğu 
gösterilememiştir ve dengeli bir anestezi yönetimi 
tercih edilmektedir Hangi anestezik ajanın optimal 
PDD ve miyokard fonksiyonlarını koruyarak yeter-
li anestezi ve analjezi sağladığı tartışmalıdır. Oral 
veya intravenöz midazolam premedikasyonda veril-
mektedir. Ketamin PDD’ni artırmasına rağmen pre-
medikasyonda, sedasyon amaçlı kateter laboratuva-
rında ve anestezi indüksiyonunda kullanılmaktadır. 
Midazolam ve ketamin en sık kullanılan iki ajandır. 
Anestezi indüksiyonunda fentanil ve midazolam 
SDD’de ani düşmeye neden olmadan miyokard 
fonksiyonlarını ve kalp debisinini korumaktadır. Se-
vofluran izofluran gibi volatil anesteziklerle idame 
ile dengeli bir anestezi sağlamak olasıdır. İndüksi-
yonda ve idamede ketamin de kullanmaktadır. Kas 
gevşetici olarak rokuronyum ve vekuronyum tercih 
edilebilir. Propofol PHT olan hastalarda başarı ile 
kullanılmıştır ama sistemik hemodinamik yan etki-
leri olduğu bildirilmiştir. SDD’ni önemli düzeyde 

ve miyokard kontraktilitesini biraz azalmaktadır. 
Şantı olan (Örn. eisenmenger sendromu) hastalarda 
PDD artması ve propofol ile SDD’ndeki düşme de-
satürasyona neden olabilmektedir. Williams GD ve 
ark.’nın (6) retrospektif ya çalışmasında, 68 pediyatri 
hastasına toplam 192 işlem uygulanmış, OPAB≥25 
mmHg ve PDD indeksi ≥ 3 wood ünite olan hastalar 
çalışmaya dahil edilmiştir. Ketamin ile genel anes-
tezi güvenliği değerlendirilmiştir. Yüz kırk dokuz 
işlemde ketamin kullanmıştır. % 40’ında ciddi PHT 
olan vakalarda ketamin verilmesine bağlı kompli-
kasyon görülmüştür (6). Carmosino MJ ve ark.’nın (7) 
çalışmasında 258 işlem, toplam 156 hastaya uygu-
lanmıştır. Hastaların % 22’sine sedasyon, % 58’ine 
genel inhalasyon anestezisi ve % 20’sine intravenöz 
anestezi kullanılmıştır. Suprasistemik PHT olan ço-
cuklarda perioperatif komplikasyonların (kardiyak 
arrest, PHT krizi) anlamlı olanak yüksek olduğu 
gösterilmiştir.

KALP CERRAHİSİ SONRASI PHT YÖNETİMİ

Pulmoner vasküler direnç anestezi tekniği dışında in-
sipire edilen oksijen konsantrasyonu, asit-baz dengesi, 
ventilasyon modu, ilaçlar, kan ürünleri, kardiyopulmo-
ner baypas, ağrı yönetimi ve stres yanıt gibi nedenler-
den etkilenir. Pediyatrik konjenital kalp hastalıklarına 
bağlı pulmoner hipertansiyonda anestezik yaklaşımda 
temel hedef; PDD artışı ve miyokard fonksiyonlarında 
azalmanın en aza indirilebilmesidir (8).

Sedasyon ve ağrı kontrolü: Ajitasyon ve stres PHT 
krizini tetikler. Spontan solunum ve ekstübasyona 
gidiş sürecinde kesinlikle sedasyon ve analjezi sağ-
lanmalıdır. Bu amaçla benzodiazepinler, deksmede-
tomidin ve opioidler kullanılmaktadır. Stabil olmayan 
ve PHT kriz riski olan hastalarda ilk 24-48 saat derin 
sedasyon uygulanmaktadır.

Kalp cerrahisi sonrası ventilasyon hedefleri 

1.	 Yeterli ventilasyonun sağlanması
2.	 Akciğerin aşırı gerilmesinden ve atelektaziden 

kaçınılması
3.	 Normal fonksiyonel rezidüel kapasitenin korun-

ması
4.	 Minimal hava yolu maniplasyonları /aspirasyon 

uygulaması
5.	 Alkalozis

Şekil 2. Akciğer filmi.
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AKUT PULMONER DAMAR DİRENÇ ARTIŞI

Akut PDD artış nedenleri; alveoler hipoksi (en potent), 
hipoksemi, hiperkarbi, metabolik asidoz ve sempatik 
sinir sistemi aktivasyonudur (8). Pulmoner hipertansif 
kriz pulmoner vazospazm gelişir ve PDD hızla artar. 
Akut sağ ventrikül yetmezliği ile sağ atriyum basıncı 
artar. Pulmoner kan akımı azalır ve siyanoz gelişir. 
Sistemik hipotansiyon sonrasında kardiyak arrest ile 
sonuçlanır. Kardiyopulmoner baypas sonrası aktive 
olan inflamatuar yollar akciğerde endotel disfonksi-
yona neden olur ve endotel disfonksiyonu akut PDD 
artışına neden olmaktadır. 

EİSENMENGER SENDROMU (ES)

PDD’nde devam eden artma ile şantın yönü sağdan-
sola veya iki yönlü olur. Siyanoz, eritrositoz ve diğer 
organ sistemlerinin de etkilendiği klinik bir durum-
dur. Atriyal, ventriküler ve arteriyal seviyede olabilir. 
Bulgular senkop, göğüs ağrısı, hemopitizi (yaşla sık-
lığı artar), aritmi, infektif endokardit ve beyin absesi-
dir. Ani ölüme masif emboli, masif hemoptizi, beyin 
absesi, aritmi, hamilelik, cerrahi ve kateterizasyon 
gibi işlemler neden olmaktadır.

PHT’NUN GERİ DÖNÜŞÜMÜNÜ ETKİLEYEN 
FAKTÖRLER

Tamir sonrası KKH’na bağlı pulmoner vasküler has-
talığın (PVH) geri dönüp dönmeyeceği konusunda 
dört faktörün önemli etkisi vardır.

1.	 Kardiyak lezyonun tipi
2.	 Tamir zamanındaki hastanın yaşı
3.	 Ameliyat zamanında hastanın PDD
4.	 Genetik ve çevresel faktörlerin etkileşimi
 
Aynı büyüklükteki bir lezyon farklı kişilerde farklı 
PHT düzeylerine neden olabilir. Sol sağ şantlı lez-
yonlarda pulmoner vasküler yataktaki hasar ve buna 
bağlı değişikliklerin doğumdan itibaren başlar. Geri 
dönüşümsüz evreye farklı hastalar çok farklı zaman-
larda gelebildiği belirtilmektedir.

AV kanal defektli down sendromlularda nedeni bilin-
memekle beraber PVH eğilimi artmıştır. Yine bu has-
talarda makroglossi, üst solunum yolu obstruksiyonu 
ve kronik alveolar hipoksi nedeniyle lezyon olmaksı-

zın bile PVH gelişebilir.

TEDAVİ YAKLAŞIMLARI

Soldan sağa şantlı olgular içinde VSD veya PDA 
hayatın ilk 12-18 ayı arasında kapatılmalıdır. Down 
sendromu olan infantlarda 4-6 ayda ameliyat öneril-
mektedir. Siyanotik kalp hastalığı olan PHT’lu in-
fantlar olabilen en erken dönemde ilk 6 ayda opere 
edilmelidirler. Turunkus arteriozus ve TGA+VSD ilk 
1 ay içinde opere edilirler. Strateji Eisenmenger send-
romu gelişmeden cerrahi düzeltmenin yapılmasıdır. 
Geri dönüşümsüz pulmoner vasküler hastalık gelişen 
hastalarda destek tedavisi yapılmaktadır. Peropera-
tif ve postoperatif PHT tedavi yaklaşımında endotel 
bazlı tedaviler kullanılmaktadır. Bunlar nitrik oksit-
cGMP, PGI2 ve ET-1 üzerinden etki eden ajanlardır. 
Akut tedavide oksijen, inhale NO ve ekstrakorpere-
yal membran oksijenizasyon (ECMO) kullanılırken, 
idame tedavisinde kalsiyum kanal blokörleri, fosfodi-
esteraz inhibitörleri, endotelin reseptör antogonistleri 
ve prostasiklin agonistleri kullanılmaktadır.

İnhale nitrik oksit: Yoğun bakımlarda postoperatif 
PHT’nun tedavisinde ilk tercih edilen ajandır ve pul-
moner arter basıncını hızla düşürür (9). Güçlü ve seçici 
pulmoner vazodilatatördür. Sistemik vazodilatasyon 
yapmadan etkiler. Antitrombotik ve antiproliferatif 
etkilidir. Akciğerde vasküler düz kas hücrelerine dif-
füze olarak c-GMP konsantrasonunu artırır ve müs-
küler relaksasyona neden olan sarkoplazmik retiku-
luma kalsiyum alımına neden olur. Pulmoner arter 
basıncında ve PDD’de azalma ile oksijenizasyonu 
artırır. Hemoglobin ile birleşerek hızla deaktive olur 
ve sistemik etkileri azdır. 

Oksijen indeksi (Oİ) fraksiyone inspire edilen oksijen 
(FiO2) ile ortalama hava yolu basıncı (OAP) çarpımı-
nın PaO2’ne bölünmesidir (10). 

Oİ=FiO2x OAP/ PaO2

Oİ’nin 25’ten fazla olması NO tedavisinin başlanması 
için belirleyicidir. Akut dönemde 20 ppm başlanabi-
lir, devamında 3-10 ppm ile devam edilebilir. Yüksek 
doz NO tedavisi methemoglobinemiye yol açabil-
mektedir (11,12). Cohrane derlemesinde inhale NO ile 
konvansiyonel yöntemler (hiperventilasyon, sodyum 
bikarbonat, iv inotrop tedavisi ve vazodilatörler ve se-
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dasyon) karşılaştırıldığında postoperatif kısa dönem 
mortalite veya OPAB’ında gruplar arasında anlamlı 
fark bulunamamıştır (13). Perioperatif PHT önemli dü-
zeyde yüksek olanlarda NO (başlangıç dozu 20 ppm, 
yanıt alınamayanlarda 40 ppm kadar artırılması) ve-
rilmesi önerilmektedir (14). 

Fosfodiesteraz inhibitörleri (PDE)

PDE inhibitörleri cGMP hidrolizini bloke ederler. 
Vasküler düz kas hücresinde cGMP konsantrasyonu 
artar. Sildenafil (PDE-5 inhibitörü) potent ve selektif 
pulmoner vazodilatatördür ve oral olarak kullanıl-
maktadır. Konjenital kalp cerrahisinde PDD >3 wood 
ünite olan hastalarda preoperatif ve postoperatif kul-
lanılmış, güvenli ve etkili olduğu bildirilmiştir (15). 
Sildenafil NO ile sinerjik etki ile ekzojen NO etkisini 
artırmaktadır ve pulmoner vasküler endotelde vazo-
dilasyon artmaktadır. Bu kombinasyon ile yoğun ba-
kımlarda yüksek doz NO tedavisinin sonlandırılması-
na yardımcı olunmaktadır.

Milrinone PDE-3 inhibisyonu ile cGMP hidrolizini 
daha az spesifik bloke eder. Sıklıkla perioperatif kul-
lanılır. PDD azaltırken miyokard kontraktilitesini de 
destekler.

Prostasiklin Agonistleri

Siklik adenozin 3’5’monofosfat konsantrasyonu-
nu artırarak vazodilatasyona neden olurlar. PDD’ni 
azaltırlar, platelet agregasyonunu inhibe ederler ve 
düz kas hücre proliferasyonunu azaltırlar. PHT olan 
hastalarda pulmoner endotel hücrelerinde prostosik-
lin sentetaz ekpresyonunda azalma görülmektedir. 
Etkisi çabuk başlar ve yarılanma ömürleri kısadır. 
İntravenöz kullanılan epoprostenol idiopatik PHT da 
uzun dönem survive düzeltir ve ciddi idiopatik PHT 
olan hastalarda başlangıç tedavisinde altın standarttır. 
Ayrıca neonatal persistant PHT’unda, konjenital kalp 
hastalığının postoperatif döneminde akut tedavisinde 
ve idiopatik PHT’nu olan hastalarda kardiyak katete-
rizasyon öncesinde PDD’ni azaltmada kullanılmak-
tadır (16).

İnhale kullanılan prostasiklin agonisti iloprosttur. 
Subkutan ve iv kullanılan treptostinil iv uygulaması-
nın ağrılı olması çocuklarda kullanımını sınırlamak-
tadır. Beraprost oral olarak kullanılmaktadır. 

Endotelin antagonistleri (ET-1) 

Endotelin-1 ETA ve ETB reseptörleri üzerinden et-
kilidir ve pulmoner arter düz kas hücresinde mitozisi 
artırmaktadır. ETA ve ETB reseptörlerinde aktivasyon 
ile vazokonstriksiyon oluşur. ETB reseptörleri endo-
tel hücresinde NO salımına neden olmaktadır. PHT 
olan hastalarda akciğer dokusunda ETA seviyesi yük-
sek bulunmuştur. Nonselektif ETA/ETB antagonisti 
olarak kullanılan bosentan kronik PHT tedavisinde 
tercih edilmektedir. OPAB ve PDD’ni azalttığı ve 
idiopatik PHT hastalarında yaşam kalitesini arttırdığı 
gösterilmiştir (17,18). Eisenmenger sendromunda oksi-
jen satürasyonunu azaltmadan egzersiz kapasitesini 
düzelttiği gösterilmiştir (19).

SONUÇ 

Pediyatrik konjenital kalp hastalıklarına bağlı PHT 
peroperatif ve postoperatif erken dönmede mortalite 
ve morbiditenin en önemli nedenlerinden biridir. Bu 
hastalara uygulanan kardiyak/kardiyak olmayan cer-
rahi işlemlerde veya küçük müdahalelerde sedasyon 
veya genel anestezi uygulanmaktadır. Pulmoner hi-
pertansif krizin önlenmesi ve kardiyak arrest gelişme-
den PDD’nın düşürülmesi ve kalp fonksiyonlarının 
korunması mortalite ve morbiditenin azaltılmasında 
hedeflerin başında gelmektedir.
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