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Pediyatrik Konjenital Kalp Hastaliklarina Bagh
Pulmoner Hipertansiyonda Anestezik Yaklasim

Zeliha TUNCEL * Sefika Tiirkan KUDSIOGLU *, Zuhal AYKAC *

OZET

Konjenital kalp hastaliklarinda morbidite ve erken
mortalitenin en onemli nedenlerinden biri konjenital
kalp hastaliklarina bagh pulmoner hipertansiyondur
(PHT). Konjenital kalp hastaliklarina bagh PHT sikligu
opere olmayan hastalarda % 30 ve tamir edilen hasta-
larda % 15°tir. PHT perioperatif pulmoner hipertansif
kriz ve kardiyak arrest gibi énemli komplikasyonlara
yol agar. Anestezistlerin amact pulmoner damar direnci
artistm ve miyokard fonksiyonlarindaki depresyonu en
aza indirebilmektedir.

Anahtar kelimeler: pulmoner hipertansiyon,
konjenital kalp hastaliklart,
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.

Key words: pulmonary hypertension,
conjenital heart disease, anesthesia,
pediatric

TANIM

Pulmoner hipertansiyon (PHT) cocukluk ¢aginda na-
dir goriilmekle beraber, konjenital kalp hastaliklarin-
da mortalite ve morbiditenin en 6nemli nedenlerinden
biridir. Pediyatrik pulmoner hipertansiyonun en sik
nedenleri idiopatik pulmoner hipertansiyon (IPHT)
ve soldan saga santli konjenital kalp hastaliklaridir.

Ortalama pulmoner arter basincinin (OPAB) istira-
hatte =25 mmHg ve egzersiz sirasinda =30 mmHg
olmasi pulmoner hipertansiyon olarak tanimlanmak-
tadir . Pediyatrik kardiyologlar infantlarda sistolik
pulmoner arter basincinin sistemik basingtan % 50
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fazla olmasini pulmoner hipertansiyon olarak kabul
etmektedirler.

Tablo 1. Pediatrik pulmoner hipertansiyon nedenleri ?.

Neonatal ~ Persistant pulmoner hipertansiyon (Idiopatik)
Bronkopulmoner displazi
Infeksiyon (Streptococcus gibi)
Yapisal hastaliklar (konjenital diafragmatik herni gibi)

Kardiyak  Soldan saga santlar (VSD, AVSD, PDA, aorto-pulmoner
pencere gibi)
Biiyiik arterlerin transpozisyonu (TGA)
Tikayici lezyonlar (TAPVC, MD, HLHS, KMP gibi)

Edinilmis  Kronik hipoksi
Sklerozis
Ust hava yolu obstruksiyonu
Vaskiilit, konnektif doku hastaliklaridir (sickle cell anemisi)

Idiopatik  Sporadik %20
Genetik, ailesel %60

VSD: Ventrikiiler septal defekt, AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt, PDA:
Patent duktus arteriyozus, TAPVC: Total anormal pulmoner vendz doniis
anomalisi, MD: Mitral darlik, HLHS: Hipoplastik sol kalp sendromu, KMP:
Kardiyomyopati.
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Tablo 2. Konjenital sistemik-pulmoner santlarla iliskili pulmoner hipertansiyonun anatomik ve fizyopatolojik smiflamasi
(Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension: European Heart Journal (2009)30:2493-2537).

MODIFiYE VENICE SINIFLAMASI
1. TiPi

1.1 Basit pre-trikiispit santlar
1.1.1 Atrial septal defekt (ASD)
Ostium sekundum
Sinus venozus
Ostium primum
1.1.2 Total veya parsiyel obstruksiyon olmayan anormal
pulmoner ven6z doniis anomalisi

1.2 Basit post-trikiispit santlar
1.2.1 Ventrikiiler septal defekt (VSD)
1.2.2 Patent duktus arteriosus (PDA)

1.3 Kombine santlar

1.4 Kompleks konjenital kalp hastahiklar:

1.4.1 Komplet atrioventrikiiler septal defektler

1.4.2 Turunkus arteriozus

1.4.3 Tek ventrikiil fizyolojisi
(pulmoner obstruksiyon olmayan)

1.4.4 Biiyiik arterlerin transpozisyonu +VSD ve/veya PDA
(pulmoner stenoz olmadan)

1.4.5 Diger

2. CAPLAR

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

2.2 Anatomik
2.2.1 Kiigiikten ortaya (ASD=<2.0 cm ve VSD<1.0 cm)
2.2.2 Genis (ASD>2.0 cm ve VSD> 1.0 cm)

.SANTIN YONU

3.1 Sagdan sola
3.2 Soldan saga
3.3 Iki yonlii

.ESLIK EDEN KARDiYAK ve EKSTRAKARDIYAK

LEZYONLAR

.TAMIiR DURUMU

5.1 Opere edilmemis
5.2 Palyatif

(operasyon tipleri, operasyon yast)
5.3 Tamir edilmig

(operasyon tipleri, operasyon yast)

Tablo 3. Pulmoner hipertansiyon nedenleri.

Geri doniisimli
Hiperkinetik Sistemik-pulmoner sant.

Or: VSD, PDA

Pulmoner venoz hipertansiyon ~ Pulmoner ven6z obstruksiyon,
Kor triatriatum, mitral stenoz,
sol ventrikiiler yetmezligi

Geri doniisiimsiiz IPAH
Pulmoner vaskiiler obstruksiyon Eisenmenger Sendromu

SINIFLAMA

Konjenital sistemik-pulmoner santlarla iligkili
PHT nun anatomik fizyopatolojik smiflamast ilk
2003 yilinda Venice siniflamasi olarak yapilmis, 2009
yilinda modifiye edilmistir.

PAH ile birlikte olan dogustan sistemik-pulmoner
sant1 olan ¢ocuklarda klinik siniflama

1. Eisenmenger sendromu: Genis sistemik-pulmo-
ner santl biitiin dogustan kalp hastaliklarinda ortaya
cikabilir. Pulmoner damar direnci (PDD) ileri derece-
de yiiksektir. Sant iki yonlii olur, hatta tersine doner.
Siyanoz, polisitemi ve ¢oklu organ yetmezligi geli-
Sir.

2. Genis sistemik-pulmoner santla birlikte PAH

Bu hasta grubunda orta-genis arasi degisen ¢aplarda
defektler vardir. Pulmoner damar direnci orta derece-
de artmugtir, sistemik-pulmoner sant olmakla birlikte
istirahat halinde siyanoz yoktur.

3. Kiiciik defektlerle birlikte PAH

Hastalarin cogunda kiiciik defektler vardir [ekokardi-
yografik degerlendirmelerde 10 mm kadar ventrikiiler
septal defekt (VSD), 20 mm kadar atriyal septal de-
fekt (ASD) gibi]. Bu hastalar klinik olarak idiyopatik
PAH’na benzerler.

4. Diizeltici kalp cerrahisi sonrasi gelisen PAH

Bu hastalarda dogustan kalp hastalig1 cerrahi olarak
diizeltilmistir ama geride kalan sekellere bagli olarak,
hemen cerrahi sonrasi veya aylar hatta yillar sonra
PHT hala vardir.

FiZYOPATOLOJI

Intrauterin yasamda PDD aortadan yiiksektir. Ciinkii
sag ventrikiil kaninin biiytik kismi acik olan duktus



arteriozus aracilig ile inen aortaya atilir. Dogumdan
sonra akcigerlerin mekanik genislemesi ve alveoler
hipoksinin ortadan kalkmasi ile PDD diiser. Duktus
arteriozus ve foramen ovale kapanir ve sag ventrikiile
gelen sistemik vendz kanin tamami akcigerlere yon-
lendirilmis olur. Dogumu izleyen ilk saatler ve giinler
icinde pulmoner arter basinci yariya diiser. Pulmoner
basing erigkin diizeyi olan 10-20 mmHg’ya diismesi
ise 1-3 hafta siirer.

Post-trikiispit lezyonlarda ve biiyiik defektlerde
PHT gelisimi daha fazladir ve daha erken PHT geli-
sir. Hiperkinetik soldan saga gecisli dogumsal kalp
hastaliklarinda artmis pulmoner kan akimi ve ba-
sinc1 pulmoner damar yatagindaki degisikliklerden
sorumlu tutulmakla birlikte mekanizma tam olarak
anlasilamamustir. Dogum sonras: PDD diiser ve buna
bagli pulmoner kan akimi artar. Artmis pulmoner kan
akimi pulmoner vaskiiler konjesyona ve konjestif kalp
yetmezligine neden olur. Zamanla artan kan akimi so-
nucu pulmoner damar yataginda vaskiiler remodeling
olarak tanimlanan patolojik degisimler baslar.

Vaskiiler remodeling miiskiiler olmayan arterlerde diiz
kas proliferasyonu, miiskiiler arterlerde mediyal hi-
pertrofi, arteriyel dansitede azalma, dilatasyon komp-
leksleri, pleksojenik lezyonlar, fibrinoid nekroz ve lu-
minal obliterasyon ile karakterizedir. Pulmoner damar
yataginin yiiksek basing, yliksek voliim veya hipoksiye
maruz kalmasi sonucu damar duvarlarinda dejeneras-
yon gelisir. 1958 yilinda ilk Donald Heath ve Jesse
Edwards konjenital kalp hastaliklarina bagli pulmoner
vaskiiler remodeling sistemik tanimini yapmuglardir ©.
Grade 1-2-3 geri doniisiimlii, grade 4 kismen geri do-
niisiimlii ve grade 5-6 ise geri doniisiimstizdiir.

Tablo 4. Health-Edwars siniflamasi.

Grade 1: Mediyal hipertrofi

Grade 2: Hiicresel intimal
proliferasyon

Grade 3: Intimal fibrozis

Grade 4: Dilatasyon, pleksiform
lezyonlar

Grade 5: Mediyal fibrozis

Grade 6: Nekrozitan arterit

Hayatin ilk 2 yilinda konjenital kalp hastalig1 tamir
edildiginde vaskiiler remodeling geri doniigtimltidiir.
Zamanla PDD artar ve komplians azalir. Sag ventri-
kiil basincini ve ventrikiil dnceki yiikii arttirir. Pulmo-
ner vaskiiler reaktivite artar. Pulmoner vazokonstriik-
siyona neden olur. Vaskiiler remodeling ile luminal
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obstruksiyon (trombozis / pleksiform lezyonlar / neo-
intimal tikanma) mortalite ve morbiditenin en 6nemli
nedenidir @,

Pulmoner damar endotelinden salinan endojen mad-
deler pulmoner damar yataginda nitrik oksit (NO) ve
prostasiklin (PGI,) endojen vazodilatasyon yaparken,
endotelin-1 ( ET-1) ve Serotonin (5-HT) endojen va-
zokonstriiksiyona yol acarlar ©@.

ENDOTEL HUCRESI

L-Arg L-Ca

NOS

SGS / \1

cGMP
PDES 4
ATP cAMP + GMP

RELAKSASYON KONSTRUKSIYON

Sekil 1. Pulmoner vaskiiler endotel hiicresi.

KLINIK BULGULAR

Pulmoner hipertansiyonun derecesine gore muaye-
nede, sag ventrikiil aktivitesinde artig, S2’de ¢ift-
lesme ve sertlesme, trikiispit kapakta tifiirtim vardir.
Telekardiyografide pulmoner konusta belirginles-
me ve akciger damarlanmasinda artis, EKG’de sag
aks deviasyonu ve sag ventrikiil hipertrofisi orta-
ya cikar. Eisenmenger sendromu gelisince sag-sol
sant nedeniyle siyanoz, comak parmak, polisitemi,
dispne, cabuk yorulma, kalp yetersizligi, hemopti-
zi, bakteriyel endokardit ve ani 6liim goriiliir. Te-
lekardiyografide pulmoner konus belirgin, proksi-
mal pulmoner arterler genis olarak kalirken distal
pulmoner arterler tikandigi icin periferde akciger
damarlanmasi azalmigtir (Budanmis aga¢ manzara-
s1). Hastalarda klinik bulgular PHT un gelisme hi-
zina bagli olarak degiskendir. Genis VSD ve biiyiik
patent duktus arteriozus (PDA) gibi hastaliklarda
eisenmenger sendromu birkac yilda, hatta ilk yas
icinde geligebilirken ASD’de bu siire 20-30 yil gibi
uzun olabilir.

Klinik olarak PHT nun ciddiyeti New York Heart
Association (NYHA)/World Health Organization
(WHO) fonksiyonel kapasite siniflamasina gore ya-
pilmaktadir ©.
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Tablo 5. New York Heart Association (NYHA)/ World Health
organization (WHO) fonksiyonel kapasite smiflamasi ©.

FONKSIYONEL SINIFLAMA

SINIFI  Fiziksel aktivitede smirlama yok. Fiziksel aktivite
dispne ve yorgunluk, senkop veya gogiis agrisina ne-
den olmaz

SINIFII  Fiziksel aktivitede hafif sinirlama var. Dinlenmede ra-
hat. Fiziksel aktivite dispne ve yorgunluk, senkop veya
g0ogiis agrisina neden olur.

SINIF III  Fiziksel aktivitede belirgin smirlama var. Dinlemede
rahat. Daha az fiziksel aktivite dispne ve yorgunluk,
senkop veya gogiis agrisina neden olur.

SINIFIV Semptomsuz fiziksel aktivite yapamazlar. Sag yet-
mezlik bulgulari mevcuttur. Dinlenme sirasinda nefes
darlig1 ve yorgunluk vardir. Fiziksel aktivitede artisla
sikintiya girerler.

PHT OLCUMU VE GORUNTULENMESI

Pulmoner arter basincinin siirekli perioperatif ve
postoperatif takibinde erigkin hastalarda swanganz
kateteri siklikla kullanilmakla beraber infantlarda
ve kiiciik ¢ocuklarda swanganz kateteri takilama-
digindan perioperatif ve postoperatif pulmoner
arter basincinin takibi perioperatif transézefagial
ekokardiyografi ve postoperatif transtorasik eko-
kardiyografi ile yapilmaktadir. PHT goriintiilen-
mesinde kullanilan yontemlerden bazilar1t asagida
siralanmistir.

1. Kalp kateterizasyonu

2. Pulmoner damar yapist goriintiilenmesi: akciger
filmi, ventilasyon-perfiizyon sintigrafisi, kontrast
BT, pulmoner anjiografi

3. Sag ventrikiil goriintiilenmesi: ekokardiyografi,
kardiyak manyetik rezonans

Kalp Kateterizasyonu

Kateterizasyon sinirdaki biitiin olgulara yapilmalidir.
Bazal degerler % 21°lik oksijen altinda (oda havasin-
da) alinmalidir. PDD (Pulmoner damar direnci), SDD
(Sistemik damar direnci), PDD / SDD oran1 ve QP / QS
(pulmoner/sistemik kan akimi) hesaplanir.

PDD =OPAB-PKUB/KDx80 (PDD <1.5 Wood iinite
(120 dyne.sn.cm?).

Tablo 6. Pulmoner hipertansif kriz tedavisi ®.

TEDAVI NEDENI

% 100 O, verilmesi Artan PAO, ve PaO, PVR’yi

azaltabilir

Solunumsal alkolozu saglamak ~ PAB direkt PaCO, ile iligkilidir
icin hiperventilasyon

Metabolik asidozun diizeltilmesi PDD direkt H* konsantrasyonu
ile iligkilidir.

Pulmoner vazodilatator verilmesi Inhale NO ilk tercih

Yeterli onceki yiik ve inotropik
destek

Kalp debisinin desteklenmesi

Agr1 uyarisini, siddetini azaltmak PAB artabilir ve fentanil bunun
(analjezi saglamak) siddetini azaltir.

(PAO,: Alveoler parsiyel oksijen basinct, PaO,: Arteriyel parsiyel
oksijen basinct, PAB: Pulmoner arter basinci, PaCoO,: Arteriyel
parsiyel karbordioksit basinct, PDD: Pulmoner damar direnci)

SDD =0OAB-SVB/KDx80 (SDD: 1200 dyne.sn.cm?)

PDD > 3 wood iinite (240 dynes.sn.cm/s’) oldugunda
PHT varligindan s6z edilebilir. Rp/Rs: pulmoner sis-
temik diren¢ orani 0.3 altindadir.

Q,/ QS =Ca0,- CVO,/CPvO,- CPaO,
* Qp/Qsorani < 1 sagdan sola sant
*  Qp/Qsorant > 1 soldan saga sant
e Qp/Qs=1 sant yok yada iki yonliidiir

% 100 oksijen, NO, prostasiklin, adenozin, isoprena-
lin ile reverzibilite degerlendirmesi yapilabilir. Bazal
PDD indeksi 6-9 Wood iinite arasinda olup PDD /
SDD orani 0,3-0,5 arasinda olan hastalara akut vazo-
dilatator uygulanmasi 6nerilmektedir.

Ameliyat riski degerlendirilmesi i¢in akut vazodilata-
tor uygulanmasi yapilir.

¢ PDD indeksinde % 20 azalma

e PDD /SDD oraninda % 20 civarinda azalma

¢ Son PDD indeksinin 6 Wood iinitenin altinda

¢ Son PDD /SDD oraninin 0,3’{in altinda olmasi

Telekardiyografi

Akciger filminde pulmoner yapilarda dallanma artigi,
pulmoner arterde genisleme goriilmektedir. Elektro-
kardiyografide sag ventrikiil hipertrofisi, sag atriyal
genigleme bulgulart mevcuttur.
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Sekil 2. Akciger filmi.

Ekokardiyografi (EKO)

Doppler ile pulmoner arter sistolik basinct (PASB),
trikiispid pik velozite (TR) ol¢iilmektedir.

PASB = 4xTR peak velozitesi + sag atriyal basing

Ayrica trikiispid regiirjitasyonu, pulmoner yetmezlik
ve sag ventrikiil cikim yolu (RVOT) akselerasyon za-
mani (<0,1 sn) degerlendirilmektedir. 2D-EKO ile sag
ventrikiil hipertrofisi, dilatasyonu, genislemis pulmo-
ner arterler, sag atriyal dilatasyon ve sag ventrikiil sis-
tolik fonksiyon anormallikleri degerlendirilmektedir.

ANESTEZI YONETIMI

PHT olan ¢ocuklar hem cerrahi hem kateterizasyon
gibi kiiciik girisimlerde sedasyon ve genel anestezi
almaktadirlar. Tek bir anestezik ajanin ideal oldugu
gosterilememistir ve dengeli bir anestezi yonetimi
tercih edilmektedir Hangi anestezik ajanin optimal
PDD ve miyokard fonksiyonlarini koruyarak yeter-
li anestezi ve analjezi sagladigi tartismalidir. Oral
veya intravendz midazolam premedikasyonda veril-
mektedir. Ketamin PDD’ni artirmasina ragmen pre-
medikasyonda, sedasyon amacli kateter laboratuva-
rinda ve anestezi indiiksiyonunda kullanilmaktadir.
Midazolam ve ketamin en sik kullanilan iki ajandir.
Anestezi indiiksiyonunda fentanil ve midazolam
SDD’de ani diismeye neden olmadan miyokard
fonksiyonlarini ve kalp debisinini korumaktadir. Se-
vofluran izofluran gibi volatil anesteziklerle idame
ile dengeli bir anestezi saglamak olasidir. Indiiksi-
yonda ve idamede ketamin de kullanmaktadir. Kas
gevsetici olarak rokuronyum ve vekuronyum tercih
edilebilir. Propofol PHT olan hastalarda basar1 ile
kullanilmistir ama sistemik hemodinamik yan etki-
leri oldugu bildirilmistir. SDD’ni 6nemli diizeyde
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ve miyokard kontraktilitesini biraz azalmaktadir.
Santi olan (Orn. eisenmenger sendromu) hastalarda
PDD artmas1 ve propofol ile SDD’ndeki diisme de-
satlirasyona neden olabilmektedir. Williams GD ve
ark.’nin @ retrospektif ya ¢aligmasinda, 68 pediyatri
hastasina toplam 192 islem uygulanmig, OPAB=25
mmHg ve PDD indeksi = 3 wood iinite olan hastalar
calismaya dahil edilmigtir. Ketamin ile genel anes-
tezi giivenligi degerlendirilmistir. Yiiz kirk dokuz
islemde ketamin kullanmistir. % 40’1nda ciddi PHT
olan vakalarda ketamin verilmesine bagli kompli-
kasyon goriilmiistiir ©. Carmosino MJ ve ark.’nin
caligmasinda 258 islem, toplam 156 hastaya uygu-
lanmustir. Hastalarin % 22’sine sedasyon, % 58’ine
genel inhalasyon anestezisi ve % 20’sine intravenoz
anestezi kullanilmistir. Suprasistemik PHT olan ¢o-
cuklarda perioperatif komplikasyonlarin (kardiyak
arrest, PHT krizi) anlamli olanak yiiksek oldugu
gosterilmistir.

KALP CERRAHISI SONRASI PHT YONETIMIi

Pulmoner vaskiiler direng anestezi teknigi disinda in-
sipire edilen oksijen konsantrasyonu, asit-baz dengesi,
ventilasyon modu, ilaglar, kan iiriinleri, kardiyopulmo-
ner baypas, agr1 yonetimi ve stres yanit gibi nedenler-
den etkilenir. Pediyatrik konjenital kalp hastaliklarina
bagli pulmoner hipertansiyonda anestezik yaklagimda
temel hedef; PDD artis1 ve miyokard fonksiyonlarinda
azalmanin en aza indirilebilmesidir ®.

Sedasyon ve agr1 kontrolii: Ajitasyon ve stres PHT
krizini tetikler. Spontan solunum ve ekstiibasyona
gidis siirecinde kesinlikle sedasyon ve analjezi sag-
lanmalidir. Bu amagla benzodiazepinler, deksmede-
tomidin ve opioidler kullanilmaktadir. Stabil olmayan
ve PHT kriz riski olan hastalarda ilk 24-48 saat derin
sedasyon uygulanmaktadir.

Kalp cerrahisi sonrasi ventilasyon hedefleri

1. Yeterli ventilasyonun saglanmast

2. Akcigerin asir1 gerilmesinden ve atelektaziden
kaginilmasi

3. Normal fonksiyonel rezidiiel kapasitenin korun-
mast

4. Minimal hava yolu maniplasyonlar1 /aspirasyon
uygulamast

5. Alkalozis
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AKUT PULMONER DAMAR DIRENC ARTISI

Akut PDD artig nedenleri; alveoler hipoksi (en potent),
hipoksemi, hiperkarbi, metabolik asidoz ve sempatik
sinir sistemi aktivasyonudur ®. Pulmoner hipertansif
kriz pulmoner vazospazm gelisir ve PDD hizla artar.
Akut sag ventrikiil yetmezIigi ile sag atriyum basinci
artar. Pulmoner kan akimi azalir ve siyanoz gelisir.
Sistemik hipotansiyon sonrasinda kardiyak arrest ile
sonuglanir. Kardiyopulmoner baypas sonrasi aktive
olan inflamatuar yollar akcigerde endotel disfonksi-
yona neden olur ve endotel disfonksiyonu akut PDD
artigina neden olmaktadir.

EISENMENGER SENDROMU (ES)

PDD’nde devam eden artma ile santin yonii sagdan-
sola veya iki yonlii olur. Siyanoz, eritrositoz ve diger
organ sistemlerinin de etkilendigi klinik bir durum-
dur. Atriyal, ventrikiiler ve arteriyal seviyede olabilir.
Bulgular senkop, gogiis agrisi, hemopitizi (yasla sik-
181 artar), aritmi, infektif endokardit ve beyin absesi-
dir. Ani 6liime masif emboli, masif hemoptizi, beyin
absesi, aritmi, hamilelik, cerrahi ve kateterizasyon
gibi iglemler neden olmaktadir.

PHT’NUN GERI DONUSUMUNU ETKIiLEYEN
FAKTORLER

Tamir sonras1t KKH’na bagli pulmoner vaskiiler has-
taligin (PVH) geri doniip donmeyecegi konusunda
dort faktoriin onemli etkisi vardir.

Kardiyak lezyonun tipi

Tamir zamanindaki hastanin yasi
Ameliyat zamaninda hastanin PDD
Genetik ve gevresel faktorlerin etkilesimi

BN O R S R

Ayni biiytikliikteki bir lezyon farkli kisilerde farkli
PHT diizeylerine neden olabilir. Sol sag santli lez-
yonlarda pulmoner vaskiiler yataktaki hasar ve buna
bagli degisikliklerin dogumdan itibaren baglar. Geri
doniisiimsiiz evreye farkli hastalar ¢cok farkli zaman-
larda gelebildigi belirtilmektedir.

AV kanal defektli down sendromlularda nedeni bilin-
memekle beraber PVH egilimi artmustir. Yine bu has-
talarda makroglossi, iist solunum yolu obstruksiyonu
ve kronik alveolar hipoksi nedeniyle lezyon olmaksi-

zin bile PVH geligebilir.
TEDAVI YAKLASIMLARI

Soldan saga santhi olgular icinde VSD veya PDA
hayatin ilk 12-18 ay1 arasinda kapatiimalidir. Down
sendromu olan infantlarda 4-6 ayda ameliyat Oneril-
mektedir. Siyanotik kalp hastalig1r olan PHT lu in-
fantlar olabilen en erken donemde ilk 6 ayda opere
edilmelidirler. Turunkus arteriozus ve TGA+VSD ilk
1 ay i¢inde opere edilirler. Strateji Eisenmenger send-
romu gelismeden cerrahi diizeltmenin yapilmasidir.
Geri doniigiimsiiz pulmoner vaskiiler hastalik gelisen
hastalarda destek tedavisi yapilmaktadir. Peropera-
tif ve postoperatif PHT tedavi yaklagiminda endotel
bazli tedaviler kullanilmaktadir. Bunlar nitrik oksit-
c¢GMP, PGI, ve ET-1 lizerinden etki eden ajanlardir.
Akut tedavide oksijen, inhale NO ve ekstrakorpere-
yal membran oksijenizasyon (ECMO) kullanilirken,
idame tedavisinde kalsiyum kanal blokorleri, fosfodi-
esteraz inhibitorleri, endotelin reseptor antogonistleri
ve prostasiklin agonistleri kullanilmaktadir.

inhale nitrik oksit: Yogun bakimlarda postoperatif
PHT’nun tedavisinde ilk tercih edilen ajandir ve pul-
moner arter basincini hizla diisiiriir @. Giiglii ve secici
pulmoner vazodilatatordiir. Sistemik vazodilatasyon
yapmadan etkiler. Antitrombotik ve antiproliferatif
etkilidir. Akcigerde vaskiiler diiz kas hiicrelerine dif-
fiize olarak c-GMP konsantrasonunu artirir ve miis-
kiiler relaksasyona neden olan sarkoplazmik retiku-
luma kalsiyum alimina neden olur. Pulmoner arter
basincinda ve PDD’de azalma ile oksijenizasyonu
artirir. Hemoglobin ile birleserek hizla deaktive olur
ve sistemik etkileri azdir.

Oksijen indeksi (OI) fraksiyone inspire edilen oksijen
(FiO,) ile ortalama hava yolu basinci (OAP) ¢arpimi-
nin PaO,’ne boliinmesidir .

Oi=FiO,x OAP/ PaO,

OI’nin 25’ten fazla olmasi NO tedavisinin baglanmasi
icin belirleyicidir. Akut dénemde 20 ppm baglanabi-
lir, devaminda 3-10 ppm ile devam edilebilir. Yiiksek
doz NO tedavisi methemoglobinemiye yol acgabil-
mektedir 12, Cohrane derlemesinde inhale NO ile
konvansiyonel yontemler (hiperventilasyon, sodyum
bikarbonat, iv inotrop tedavisi ve vazodilatorler ve se-



dasyon) kargilastirildiginda postoperatif kisa donem
mortalite veya OPAB’inda gruplar arasinda anlamli
fark bulunamamigtir ¥, Perioperatif PHT 6nemli dii-
zeyde yiiksek olanlarda NO (baglangi¢c dozu 20 ppm,
yanit alinamayanlarda 40 ppm kadar artirilmasi) ve-
rilmesi onerilmektedir 1.

Fosfodiesteraz inhibitorleri (PDE)

PDE inhibitorleri ¢cGMP hidrolizini bloke ederler.
Vaskiiler diiz kas hiicresinde cGMP konsantrasyonu
artar. Sildenafil (PDE-5 inhibitorii) potent ve selektif
pulmoner vazodilatatordiir ve oral olarak kullanil-
maktadir. Konjenital kalp cerrahisinde PDD >3 wood
tinite olan hastalarda preoperatif ve postoperatif kul-
lanilmig, giivenli ve etkili oldugu bildirilmigtir 9.
Sildenafil NO ile sinerjik etki ile ekzojen NO etkisini
artirmaktadir ve pulmoner vaskiiler endotelde vazo-
dilasyon artmaktadir. Bu kombinasyon ile yogun ba-
kimlarda yiiksek doz NO tedavisinin sonlandirtlmasi-
na yardimci olunmaktadir.

Milrinone PDE-3 inhibisyonu ile cGMP hidrolizini
daha az spesifik bloke eder. Siklikla perioperatif kul-
lanilir. PDD azaltirken miyokard kontraktilitesini de
destekler.

Prostasiklin Agonistleri

Siklik adenozin 3’5 monofosfat konsantrasyonu-
nu artirarak vazodilatasyona neden olurlar. PDD’ni
azaltirlar, platelet agregasyonunu inhibe ederler ve
diiz kas hiicre proliferasyonunu azaltirlar. PHT olan
hastalarda pulmoner endotel hiicrelerinde prostosik-
lin sentetaz ekpresyonunda azalma goriilmektedir.
Etkisi cabuk baglar ve yarilanma Omiirleri kisadir.
Intravenoz kullanilan epoprostenol idiopatik PHT da
uzun donem survive diizeltir ve ciddi idiopatik PHT
olan hastalarda baglangi¢ tedavisinde altin standarttir.
Ayrica neonatal persistant PHT unda, konjenital kalp
hastaliginin postoperatif doneminde akut tedavisinde
ve idiopatik PHT nu olan hastalarda kardiyak katete-
rizasyon oncesinde PDD’ni azaltmada kullanilmak-
tadir 9.

Inhale kullanilan prostasiklin agonisti iloprosttur.
Subkutan ve iv kullanilan treptostinil iv uygulamasi-
nin agrili olmasi ¢ocuklarda kullanimini sinirlamak-
tadir. Beraprost oral olarak kullanilmaktadir.
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Endotelin antagonistleri (ET-1)

Endotelin-1 ETA ve ETB reseptorleri iizerinden et-
kilidir ve pulmoner arter diiz kas hiicresinde mitozisi
artirmaktadir. ETA ve ETB reseptorlerinde aktivasyon
ile vazokonstriksiyon olusur. ETB reseptorleri endo-
tel hiicresinde NO salimina neden olmaktadir. PHT
olan hastalarda akciger dokusunda ETA seviyesi yiik-
sek bulunmustur. Nonselektif ETA/ETB antagonisti
olarak kullanilan bosentan kronik PHT tedavisinde
tercih edilmektedir. OPAB ve PDD’ni azaltti§i ve
idiopatik PHT hastalarinda yasam kalitesini arttirdig1
gosterilmigtir 7. Eisenmenger sendromunda oksi-
jen satlirasyonunu azaltmadan egzersiz kapasitesini
diizelttigi gosterilmistir 1.

SONUC

Pediyatrik konjenital kalp hastaliklarina bagli PHT
peroperatif ve postoperatif erken donmede mortalite
ve morbiditenin en 6nemli nedenlerinden biridir. Bu
hastalara uygulanan kardiyak/kardiyak olmayan cer-
rahi iglemlerde veya kiiciik miidahalelerde sedasyon
veya genel anestezi uygulanmaktadir. Pulmoner hi-
pertansif krizin onlenmesi ve kardiyak arrest gelisme-
den PDD’nin diisiiriilmesi ve kalp fonksiyonlarinin
korunmas1 mortalite ve morbiditenin azaltilmasinda
hedeflerin baginda gelmektedir.
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