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AKÖ   ani kardiyak ölüm
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ASD   atriyal septal defekt

AV    atriyoventriküler

AVSD   atriyoventriküler septal defekt

AY    aort yetersizliği
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DKH   doğumsal kalp hastalığı
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EKG   elektrokardiyografi

EP    elektrofizyoloji

ERA   endotelin reseptör antagonisti

FISH   floresan in situ hibridizasyon

ICD   implante edilebilir kardiyoverter defibrilatör

INR   uluslararası normalleştirilmiş oran 

   (International Normalized Ratio)

IVK   inferiyor vena kava

KAH   koroner arter hastalığı

KMR   kardiyak manyetik rezonans

KPET   kardiyopulmoner egzersiz testi

LA    sol atriyum

LPA   sol pulmoner arter

LV    sol ventrikül

LVEF   sol ventrikül ejeksiyon fraksiyonu

LVESD  sol ventrikül sistol sonu çapı

LVH   sol ventrikül hipertrofisi

LVOT   sol ventrikül çıkım yolu

LVOTO  sol ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu

MAPKA  majör aortik pulmoner kollateraller

MCV   ortalama eritrosit hacmi

NYHA  New York Kalp Cemiyeti

PA    pulmoner arter

PAB   pulmoner arter basıncı

PAH   pulmoner arteriyel hipertansiyon

PDA   patent duktus arteriyozus

PFO   patent foramen ovale

PLE   protein kaybettiren enteropati 

PM   kalp pili (pacemaker)
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PPKI   perkütan pulmoner kapak implantasyonu

PS    pulmoner darlık

PVR   pulmoner vasküler direnç/rezistans

PVRep  pulmoner kapak replasmanı

PY    pulmoner yetersizlik

RA    sağ atriyum

RPA   sağ pulmoner arter

RV    sağ ventrikül

RVEF   sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu

RVH   sağ ventrikül hipertrofisi

RVOT   sağ ventrikül çıkım yolu 

RVOTO   sağ ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu

RVP   sağ ventrikül basıncı

SubAD   subaortik darlık

SupraAD  supravalvüler aort darlığı

SVK  süperiyor vena kava

SVR   sistemik vasküler direnç/rezistans

TGA   büyük arterlerin transpozisyonu

TGF   transforme edici büyüme faktörü

TKPB   toplam kavopulmoner bağlantı

ToF   Fallot tetralojisi

TÖE   transözofageal ekokardiyografi

TTE   transtorasik ekokardiyografi

TVK  tek ventriküllü kalp

TY    trikuspid yetersizliği

VF    ventriküler fibrilasyon

Vmaks  maksimum Doppler hızı

VSD   ventriküler septal defekt

VT    ventriküler taşikardi

VYA   vücut yüzeyi alanı

WHO-FS   Dünya Sağlık Örgütü fonksiyonel sınıfı

WPW   Wolff-Parkinson-White

WU   Wood ünitesi

1. Giriş
Kılavuzlar, belli bir yakınması olan her bir hasta için en iyi tedavi 

stratejilerini belirlerken hekimlerin tanı ya da tedavi yaklaşımları-

nın sonuç ve risk-yarar oranı üzerindeki etkilerini dikkate alarak 

en iyi seçimleri yapmalarına yardımcı olmak üzere özel bir konu 

hakkındaki tüm mevcut kanıtları özetlemekte ve değerlendirmekte-

dirler. Kılavuzlar eğitim kitaplarının yerini alamazlar ve yasal etkileri 

daha önce tartışılmıştır. Kılavuzlar ve öneriler hekimlerin günlük 

uygulamalarında karar vermelerine yardımcı olmalıdır. Ancak her 

bir hastanın bakımıyla ilgili son kararı sorumlu hekimi (hekimleri) 

vermelidir. 

 Son yıllarda Avrupa Kardiyoloji Derneği (ESC) ve başka der-

nekler ve organizasyonlar tarafından çok sayıda Kılavuz yayınlan-

mıştır. Klinik uygulama üzerindeki etkisi nedeniyle, tüm kararların 

kullanıcı açısından net olması için kılavuzların geliştirilmesinde 

kalite kriterleri oluşturulmuştur. ESC Web Sitesinde (http://www.

escardio.org/guidelines/rules) ESC Kılavuzlarının hazırlanması ve 

yayınlanmasıyla ilgili öneriler bulunabilir. 

 Bu Çalışma Grubunun üyeleri bu patolojiye sahip hastaların 

tıbbi bakımına katılan tüm hekimleri temsil edecek şekilde, ESC 

tarafından seçilmiştir. Kısaca, bu alandaki uzmanlar seçilmekte ve 

belirli bir durumun yönetimi ve/veya önlenmesi için yayınlanmış ka-

nıtların kapsamlı bir incelemesini yapmaktadırlar. Risk-yarar oranı 

değerlendirmesi de dahil olmak üzere, tanısal ve terapötik işlemle-

rin kritik bir değerlendirmesi yapılmaktadır. Daha büyük topluluk-

lar için beklenen sağlık sonuçlarının hesaplamaları veriler mevcut 

olduğunda dahil edilmektedir. Başlıca tedavi seçeneklerine ilişkin 

önerinin gücü ve kanıt düzeyi, Tablo 1 ve 2’de açıklanan şekilde, 

tartılmakta ve önceden tanımlanan ölçeklere göre derecelendiril-

mektedir. 

 Yazma ve gözden geçirme paneli uzmanları, gerçek ya da po-

tansiyel çıkar ilişkisi kaynağı olarak algılanabilecek tüm ilişkilerle 

ilgili açıklamalarda bulunmuşlardır. Bu açıklama formları dosya 

içinde verilmiştir ve ESC Web Sitesinde (http://www.escardio.org/

guidelines) bulunabilir. Yazılma dönemi sırasında açıklamalarla ilgili 

olarak ortaya çıkan her türlü değişikliğin ESC’ye bildirilmesi isten-

miştir. Görev Grubu raporu tüm finansal desteğini ESC’den almış, 

ilaç, cihaz ya da cerrahi endüstrisinin herhangi bir katılımı olma-

mıştır. 

 ESC Uygulama Kılavuzları Komitesi (UKK), Görev Grupları, 

uzman grupları ya da konsensus panelleri tarafından oluşturulan 

yeni Kılavuzların hazırlanmasını denetler ve koordine eder. Komite 

ayrıca bu Kılavuzların onay sürecinden de sorumludur.

Tablo 1 Öneri sınıfları

Öneri sınıfları

Sınıf I

Sınıf II

    Sınıf IIa

    Sınıf IIb

Sınıf III

Tanım

Belli bir tedavi ya da işlemin yararlı, kullanışlı, 
etkili olduğu konusunda kanıt ve/veya genel 
kabul bulunması 
Belli bir tedavi ya da işlemin yararı/etkililiği 
hakkında çelişkili kanıtlar olması ve/veya fikir 
ayrılığının ortaya çıkması  
Kanıt/görüşlerin ağırlıklı olarak yarar/etkinlik 
yönünde olması
Yararlılık/etkililiği destekleyen kanıtların/görüşlerin 
daha az olması
Belli bir tedavi ya da işlemin yararlı/etkili 
olmadığı ve bazı durumlarda zararlı olabileceği 
konusunda kanıt veya genel kabul bulunması

Tablo 2 Kanıt düzeyleri

Kanıt düzeyi A Çok sayıda randomize klinik çalışma ya da 
meta-analizden elde edilen veriler

Kanıt düzeyi B
Tek bir randomize klinik çalışma ya da geniş 
randomize olmayan çalışmalardan elde edilen 
veriler 

Kanıt düzeyi C
Uzman görüşleri ve/veya küçük çalışmalar, 
retrospektif çalışmalar, kayıtlarda fikir birliği 
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 Belgenin son hali, Çalışma Grubu’na katılan tüm uzmanlar ta-

rafından onaylanmış ve gözden geçirilmesi için dışarıdaki uzman-

lara gönderilmiştir. Belge gözden geçirilmiş ve sonuçta onaylana-

rak European Heart Journal’da yayınlanmıştır.

 Yayınlandıktan sonra mesajın yayılması büyük önem taşımak-

tadır. Küçük boyutlu (cep-tipi) versiyonlar ve bilgisayar ortamına in-

dirilebilir (personal digital assistant (PDA)) versiyonlar hasta bakı-

mı aşamasında kullanışlı olmaktadır. Bazı araştırmalar hedeflenen 

son kullanıcıların bazen kılavuzların varlığından haberdar olmadık-

larını ya da sadece pratik uygulamaya aktarmadığını göstermiştir; 

ve bu nedenle yeni kılavuzların uygulamaya geçirme programları 

bilginin yayılmasında önemli bir unsurdur. ESC tarafından toplan-

tılar düzenlenmiş, Avrupa’daki üye Ulusal Derneklere ve kanaat 

önderlerine yönelik çalışmalar yapmıştır. Kılavuzlar ESC üyesi 

dernekler tarafından onaylandıktan ve ulusal dile çevrildikten sonra 

ulusal düzeyde de uyarlama toplantıları yapılabilir. Uyarlama prog-

ramları gereklidir çünkü klinik önerilerin uygulanmasıyla hastalığın 

sonucunun olumlu biçimde etkilenebileceği gösterilmiştir. 

 Bu nedenle, kılavuz yazma görevi, sadece yakın zamanlı araş-

tırmaların birleştirilmesini değil, aynı zamanda eğitim materyalleri-

nin oluşturulmasını ve önerilerin hayata geçirilmesi için programla-

rın oluşturulmasını da kapsamaktadır. Klinik araştırma, kılavuzların 

yazılması ve bunların klinik uygulamaya uyarlanması arasındaki 

bağlantı, sadece gerçek yaşamdaki günlük pratiğin kılavuzlarda 

önerilenlerle uyduğunu doğrulamak için gözlemsel çalışmalarve 

kayıt çalışmaları yapıldıktan sonra tamamlanmış olacaktır. Bu tipte 

araştırmalar kılavuzların uygulanmasının hasta sonuçları üzerinde-

ki etkisinin değerlendirilmesini mümkün hale getirmektedir. Bunun-

la birlikte, kılavuzlar sağlık profesyonellerinin hastayla ve mümkün 

ve gerekli olduğunda hastanın bakıcısıyla konsültasyon yaparak 

her bir hastanın koşullarıyla ilgili uygun kararların alınmasında kişi-

sel sorumluluklarını ortadan kaldırmamaktadır. Ayrıca, reçeteleme 

sırasında kural ve yasaların ilaçlar ve cihazlara uygulanabilir olduk-

larını doğrulamak da sağlık profesyonellerinin sorumluluğu altında-

dır. 

2. Özel arkaplan 
Doğumsal kardiyak malformasyonlara sahip artan erişkin popülas-

yonun bakımıyla ilgili ilerlemelerin ortaya çıkışı, daha önceki Av-

rupa Kardiyoloji Derneği Erişkin Doğumsal Kalp Hastalığı (EDKH) 

Tedavi Kılavuzu ile ilgili bu güncellemenin yapılmasına yol açmıştır. 

Bir yandan çok çeşitli doğumsal kalp hastalıkları (DKH) ve bunlar-

la ilgili özel problemlerin olması, diğer yandan pratik kılavuzların 

yer kısıtlılığı her iki belgenin yazarları için sorun oluşturmuştur. 

Bu görevin yerine getirilmesinde daha önceki versiyon ayrıntılı bir 

genel görüş sağlamıştır [halen önemini korumaktadır (http://www.

escardio.org/guidelines-surveys/esc-guidelines/Pages/grown-up-

congenital-heart-disease.aspx)], ancak spesifik doğumsal kalp de-

fektleriyle ilgili bölüm bir tablo şekline getirilmiştir. Bu bölüm klinik 

uygulamada bir kılavuz belgeye başvurulduğunda sıklıkla okuyucu-

nun gereksinimlerini karşılayamamış olabilir. Yeni versiyon spesifik 

defektler hakkında daha ayrıntılı bilgi vermeye çalışmaktadır ve bu 

nedenle yer kısıtlılığı da göz önüne alınarak genel görüşler ve re-

feranslar azaltılmıştır.

 Uygulama kılavuzlarının amacı kanıta dayalı olmaktır, ancak 

çok çeşitli hastalıklarla ilgilenen nispeten yeni bir uzmanlık olma-

sı ve sıklıkla az sayıda hasta bulunması nedeniyle güçlü verilerde 

eksiklik söz konusudur. Bu nedenle, başka kılavuz belgelerde kulla-

nıldığı gibi kesin onay kategorilerinin kullanılması güçtür. Ne yazık 

ki önerilerin büyük çoğunluğu kesin veriler yerine uzmanların ortak 

görüşlerine dayanmaya devam etmektedir (kanıt düzeyi C). 

3. Genel konular    

3.1 Erişkin doğumsal kalp hastalığının prevalansı 
ve bakımın organizasyonu
Henüz EDKH popülasyonunun büyüklüğü ve bileşimiyle ilgili kesin 

veriler yoktur ve bu konuda sürekli değişim yaşanacağı bilinmekte-

dir. DKH hastalarının sağkalımındaki belirgin düzelme, başta daha 

karmaşık hastalığı bulunanlar olmak üzere, EDKH hastası sayısı-

nın sürekli olarak artmasına neden olmuştur. Ayrıca, bazı defekt-

lere [örn. atriyal septal defekt (ASD), aort koarktasyonu, Ebstein 

anomalisi ve doğumsal düzeltilmiş büyük arterlerin transpozisyonu 

(ddTGA)] ilk olarak erişkin yaşam sırasında tanı konabilmektedir. 

2000 yılında yayınlanan 32. Bethesda Konferansı raporunda1 1 mil-

yon popülasyon başına ~ 2800 DKH’li erişkin bulunduğu, bunların 

yarısından fazlasındaki defektin orta ya da ağır düzeyde karmaşık 

olduğu öngörülmüştür. Orta ya da ağır düzeyde karmaşık DKH bu-

lunan hastaların sayısındaki bu artış uzman bakımı gerektirmek-

tedir. Bu özel popülasyonun gereksinimlerini karşılamak için özel 

sağlık bakımı organizasyonu ve EDKH bakımına katılanlar için eği-

tim programları gereklidir. Bakım organizasyonu ve EDKH eğitimi 

ile ilgili önerilerin güncellenmesi amacıyla bir ESC yayını hazırlan-

maktadır. Bu belge, pediyatrik bakımdan erişkin bakımına geçiş, 

dağılım modelleriyle birlikte uzman EDKH merkezlerinin alt yapısı 

ve iletişimi, güncel hasta bakımı uygulaması ve eğitim gereksinim-

leri konularında ayrıntılı önerilerin yer aldığı daha önceki ESC kıla-

vuzuna2 atıfta bulunmaktadır. Daha önceki kılavuzda hasta bakımı 

üç düzeye ayrılmıştır: (i) sadece uzman merkezde bakımı gereken 

hastalar; (ii)bakımın uygun genel erişkin kardiyak servislerle pay-

laşılabileceği hastalar; (iii) ‘uzman olmayan’ kliniklerde tedavi edile-

bilecek hastalar (gerektiğinde uzman bakıma erişim ile birlikte). Bu 

güncel belge genellikle tanıya göre belli bir bakım düzeyi sınıflama-

sı girişiminde bulunmamıştır. Karmaşık defektler kolaylıkla yüksek 

bakım düzeyine yönlendirilse de, basit defektler dahi bazı koşullar 

altında uzman bakım gerektirebilirler [örn. pulmoner arteriyel hi-

pertansiyona (PAH) eşlik eden ASD]. Bu nedenle birçok uzman, 

en iyi bakımın çoğu EDKH hastasının önce bir uzman merkezde 

görülmesiyle yapılabileceğini ve daha sonraki izlem aralıklarının 

ve bakım düzeyinin kişisel bazda düzenlenmesi gerektiğini düşün-

mektedir. Genel erişkin bakımıyla ilgili uzman merkezler arasında 

iyi çalışan bir iletişim ağının bulunması kritik önem taşımaktadır. 

3.2 Tanı çalışmaları
EDKH hastalarındaki tanı çalışmalarında ayrıntılı bir klinik değer-

lendirme çok önemlidir. Hasta öyküsünün analiz edilmesinin amacı 

güncel ve geçmiş semptomların değerlendirilmesi, tabloya eklenen 

olaylar ve ilaçlarda yapılan herhangi bir değişikliğin saptanmasıdır. 

Semptom analizinin subjektifliğini sınırlamak amacıyla günlük akti-

vitelerdeki ilerleyici değişiklikleri saptamak için hasta yaşam biçimi 

açısından sorgulanmalıdır. Klinik muayene majör bir rol oynar ve 
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izlem sırasında oskültasyon bulgularında ya da kan basıncındaki 

herhangi bir değişiklik veya kalp yetersizliği belirtilerinin gelişimi 

açılarından dikkatli bir değerlendirmeyi içerir. Klinik muayene sıra-

sında bir elektrokardiyogram (EKG) ve pulse oksimetri rutin olarak 

yapılan uygulamalardır. Göğüs röntgeni artık her vizitte rutin olarak 

değil, daha çok endike olduğunda çekilmektedir. Bununla birlikte, 

uzun vadeli izlem açısından yararlı olmaya devam etmekte, kalp 

boyutu ve şeklindeki değişiklikler ve pulmoner vaskülarizasyon 

hakkında bilgi sağlamaktadır. 

 DKH anatomisi ve fizyolojisini inceleme stratejileri hızla deği-

şim göstermektedir ve invazif çalışmalardan, sadece ekokardiyog-

rafiyi değil, daha yakın zamanlarda kardiyak manyetik rezonans 

(KMR) ve bilgisayarlı tomografiyi (BT) de içeren invazif olmayan 

protokollere geçiş yapılmıştır. Özel endikasyonlarda nükleer teknik-

ler gerekli olabilir.

 Öncelikle semptomatik hastalarda olmak üzere aritmilerin in-

celenmesi Holter takibi, olay kaydediciler ve sonuçta elektrofizyoloji 

(EP) testini gerektirebilir (bkz Bölüm 3.3.2). Kardiyopulmoner egzer-

siz testi (KPET), EDKH hastalarının değerlendirmesi ve takibinde 

özel bir önem kazanmıştır. KPET girişim uygulaması ve tekrarının 

zamanlamasında önemli bir rol oynamaktadır. 

3.2.1 Ekokardiyografi
Ekokardiyografi ilk basamak inceleme olma özelliğini korumakta-

dır ve üç boyutlu ekokardiyografi, doku Doppler görüntülemesi ve 

türevleri, kontrast ekokardiyografi ve perfüzyon görüntülemesi kul-

lanımıyla elde edilen ileri fonksiyonel değerlendirme ile gelişmeye 

devam etmektedir. Üstün görüntü kalitesiyle transözofageal eko-

kardiyografi (TÖE) erişkinlerde bazı endikasyonlar için avantajlıdır, 

ancak çok az durumda gereklidir. ASD kapanması gibi girişimler 

sırasında kardiyak izlem açısından mükemmeldir, ancak genellikle 

sedasyon ya da genel anestezi gerektirir. Bir alternatif olarak daha 

yüksek maliyetli olan intrakardiyak ekokardiyografi kullanılabilir. 

 Ekokardiyografi, çoğu durumda kalbin yönü ve pozisyonunu, 

venöz dönüş, atriyum ve ventriküllerin bağlantısı ve büyük arter-

lerin kaynağını da içerecek şekilde temel kardiyak anatomi hakkın-

da bilgi sağlar. Kalp odacıklarının morfolojisi ve ventrikül işlevinin 

değerlendirilmesini, şant lezyonlarının saptanması ve değerlendi-

rilmesini ve kalp kapaklarının morfoloji ve işlevlerinin değerlendiril-

mesini sağlar. Aşırı ventriküler hacim yüklenmesinin (diyastol-sonu 

hacminde ve atım hacminde artış) ve aşırı basınç yüklenmesinin 

(hipertrofi, ventrikül basıncında artış) değerlendirilmesi çok önem-

lidir. Doppler ekokardiyografi ile elde edilen bilgiler hem obstrüksi-

yonlardaki gradyanları ve sağ ventrikül (RV) basıncı/pulmoner arter 

basıncı (PAB) [trikuspid yetersizliği (TY) hızından elde edilir] gibi 

hemodinamik verileri, hem de akım hesaplamalarını içerir. Eko-

kardiyografi ayrıntılı bilgi sağlayabilse de büyük ölçüde kullanıcıya 

bağımlıdır, EDKH hastalarında özel uzmanlık gerektirir; sınırlayıcı 

özellikleri dikkate alınmalıdır. Ventrikül hacimleri ve işlevinin değer-

lendirilmesi, başta sistemik ve sistemik olmayan RV’ler ya da tek 

ventriküllü kalpler (TVK) olmak üzere geometri ve bölgesel koordi-

nasyon bozukluğu nedeniyle karmaşık hale gelebilir. Özellikle sağ 

ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu (RVOTO), aort koarktasyonu ve 

darlıklarda Doppler gradyanları bazen yanıltıcı olabilir. Venöz dö-

nüş ve büyük arterlerin görüntülenmesi zor olabilir. 

 Her vakada ekokardiyografi ilk basamak tanı yaklaşımı ola-

caktır. Ekokardiyogramın kalitesine ve eksik bilgilere göre, başka 

invazif olmayan görüntülemeler ya da invazif hemodinamik değer-

lendirme gerekli olacaktır.

3.2.2 Kardiyak manyetik rezonans görüntüleme
KMR, EDKH hastalarında giderek önem kazanmıştır ve uzmanlık 

ünitesinin temel cihazlarından biridir. Vücut boyutu ya da akustik 

pencerelerden etkilenmeden mükemmel üç boyutlu anatomik yapı 

görüntüsü sağlar ve hızla gelişen uzaysal ve temporal çözünürlüğe 

sahiptir. Özellikle hacim ölçümlerinde, damarların değerlendirilme-

sinde ve miyokardiyal fibrozisin saptanmasında yararlıdır. EDKH 

hastalarında KMR kullanımıyla ilişkili ESC önerileri yakın zaman-

larda yayınlanmıştır.3

Klinik uygulamada erişkinlerdeki DKH değerlendirilirken çeşitli en-

dikasyon grupları söz konusudur: 

• Her iki teknik de benzer bilgi sağlayacak durumda olduğunda, 

ekokardiyografi yeterli kaliteye ulaşamıyorsa MR, ekokardiyog-

rafiye bir alternatiftir. Ekokardiyografi, gradyan ve PAB hesap-

lamasında ve vejetasyonlar gibi küçük, çok hareketli yapıların 

saptanmasında üstün olsa da, Bölüm 3.2.1’de tanımlanan bil-

gilerin büyük çoğunluğu MR ile de elde edilebilir.

• Ekokardiyografi ölçümleri sınırda ya da şüpheli olduğunda 

KMR ikinci yöntemdir: Sol ventrikül (LV) hacimleri ve sol ventri-

kül ejeksiyon fraksiyonu (LVEF) EDKH hastalarının tedavisinde 

kritik öneme sahip olabilir (özellikle aşırı hacim yükü durumun-

da) . Bu durum kapak yetersizliğinin ölçümü için de geçerlidir. 

Doppler ekokardiyografi tarafından sağlanan değerler sınırda 

ya da şüpheli olduğunda, klinik karar almadan önce ekokardi-

yografik değerleri desteklemek ya da çürütmek amacıyla ikinci 

bir yöntem olarak MR uygulanmalıdır.

• KMR’nin ekokardiyografiden üstün olduğu kabul edilen endi-

kasyonlarda ve elde edilen bilginin hasta tedavisi açısından 

önemli olması durumunda KMR düzenli olarak kullanılmalıdır. 

Bu endikasyonlar şunları içermektedir:

o RV hacimlerinin ve sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonunun 

(RVEF) ölçülmesi [Fallot tetralojisi (ToF), sistemik RV]

o RVOTO ve RV-pulmoner arter (PA) iletiminin değerlendirilmesi

o Pulmoner yetersizliğin (PY) ölçümü

o Pulmoner arterlerin (darlıklar, anevrizmalar) ve aortanın (anev-

rizma, diseksiyon, koarktasyon) değerlendirilmesi

o Sistemik ve pulmoner venlerin (anomalili bağlantı, obstrüksi-

yon, vs.) değerlendirilmesi

o Kollateraller ve arteriyovenöz malformasyonlar (BT üstündür) 

o Koroner anomaliler ve koroner arter hastalığı (KAH) (BT üstün-

dür)

o İntra- ve ekstrakardiyak kitlelerin değerlendirilmesi (BT üstün-

dür)

o Miyokard kütlesinin ölçümü (LV ve RV)

o Miyokardiyal fibrozis / skar saptaması ve ölçümü (geç gadolin-

yum yoğunlaşması)

o Doku karakterizasyonu (fibrozis, yağ, demir, vs.)

Günümüzde implante edilmiş kalp pili (pacemaker; PM) ya da de-

fibrilatörü bulunan hastaların MR ile görüntülenmesi genel olarak 

uygun değildir ve bu durumda BT bir alternatif oluşturur. 
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3.2.3 Bilgisayarlı tomografi 
BT, EDKH hastalarının görüntülenmesinde gittikçe artan bir rol 

üstlenmekte, mükemmel boyut çözünürlüğü ve hızlı sonuç süresi 

sağlamaktadır. Epikardiyal koroner arterler ve kollateral arterlerin 

görüntülenmesinde ve parenkimal akciğer hastalığı için özellik-

le yararlıdır. Ventrikül boyutu ve işlevi de değerlendirilebilir, fakat 

temporal rezolüsyon KMR’ye oranla daha düşüktür. Çoğu güncel 

BT sisteminin en önemli sakıncası seri halde kullanımı olumsuz 

hale getiren yüksek dozda iyonize edici radyasyon kullanılmasıdır. 

BT, günümüzde MR’ye göre daha yaygındır ve bu nedenle akut du-

rumlarda bir rol oynamaktadır. Ayrıca, EKG-tetiklemeli alım ve daha 

yeni rotasyonlu teknikler gibi yakın zamanlı gelişmeler radyasyon 

miktarını önemli ölçüde azaltmaktadır ve bu durum gelecek yıllar-

da BT’nin KMR’ye göre daha cazip bir alternatif haline gelmesine 

neden olabilir. 

 Bu tekniklerin tümü karmaşık DKH ve görüntüleme konularında 

uzman personel gerektirmektedir ve bu nedenle eğitim ve kaynak 

sağlanmalıdır. 

3.2.4 Kardiyopulmoner egzersiz testi
Güncel kullanımdaki egzersiz testinin EDKH popülasyonunda 

önemli bir rolü vardır ve bu testte, yaşam kalitesi ve fonksiyonel ka-

pasite girişimin başarısı açısından anahtar ölçütlerdir. Geleneksel 

egzersiz testi, büyük ölçüde iskemik kalp hastalığında risk sınıf-

laması yapmak için tasarlanmış protokolları kullanır ve genellikle 

EDKH hastaları için uygun değildir. KPET, objektif egzersiz kapasi-

tesi (süre, maksimum oksijen alımı), ventilasyon etkinliği (VE/VCO2 

eğimi), kronotropik ve kan basıncı yanıt değerlendirmesini, ayrıca 

egzersiz-uyarılı aritmi değerlendirmesini de içerecek şekilde, iş-

lev ve sağlığın daha geniş biçimde değerlendirilmesini sağlar ve 

sonlanım noktaları EDKH hastalarındaki morbidite ve mortalite ile 

iyi korelasyon gösterir.4 Bu nedenle, seri halde egzersiz testi uzun 

süreli izlem protokolleri ve girişimsel işlemlerin bir parçası olmalıdır. 

Bu test girişim uygulaması ve tekrarının zamanlamasında önemli 

bir rol oynamaktadır. 

3.2.5 Kardiyak kateterizasyon
Kardiyak kateterizasyon günümüzde özel anatomik ve fizyolojik so-

rulara yanıt bulmak ya da girişim uygulaması için uygulanmaktadır. 

Kullanım endikasyonları pulmoner vasküler direncin (PVR), LV ve 

RV diyastolik işlevlerinin, basınç gradyanlarının değerlendirilmesini, 

invazif olmayan değerlendirme sonucunda belirsizlik giderilemezse 

şant düzeyinin ölçülmesini ve aortik pulmoner kollateral arterler gibi 

kalp dışı damarların değerlendirmesini içermektedir. 

 Kateterizasyon, Doppler ekokardiyografi ile saptanmış pulmo-

ner hipertansiyona (PAB > sistemik basıncın % 50’si) eşlik eden 

şant lezyonlarında tedavi kararının alınması açısından temel rol 

oynamaya devam etmektedir. PVR hesaplaması pulmoner akışın 

doğru bir şekilde hesaplanmasını gerektirir ve bu özellikle karma-

şık DKH’de zor olabilir. Oksijen alımının tahmini değil ölçümü ge-

rekebilir. Eğer PAH şiddetli ise, girişim (şantın kapatılması) kararı 

için vazoreaktivite testi gerekli olabilir. Vazoreaktivite testi için gele-

neksel olarak oksijen kullanılmaktadır, ancak nitrik oksit de tercih 

edilebilir.5

 Kırk yaş üzerindeki erkeklerde, postmenapozal kadınlarda ve 

KAH belirtileri ya da risk faktörleri bulunan hastalarda cerrahiden 

önce koroner anjiyografi yapılmalıdır. 

3.3 Tedavi önerileri
İstisnalar dışında tıbbi tedavi büyük ölçüde destekleyicidir (örn. 

kalp yetersizliği, aritmiler, pulmoner ve sistemik arteriyel hipertansi-

yon, trombo-embolik olaylardan korunma ya da endokardit için) ve 

önemli yapısal anomaliler genellikle girişimsel tedavi gerektirir. 

3.3.1 Kalp yetersizliği
Kalp yetersizliği EDKH popülasyonunda sık görülen bir problemdir. 

Genelde EDKH uzmanları kalp yetersizliği için güncel tedavi öneri-

lerine uymaya çalışırlar.6 Bununla birlikte, kardiyorespiratuvar işlev 

bozukluğunun fizyopatolojisi sıklıkla ‘normal’ dolaşımın azalmasın-

dan çok farklı olduğu için, yayınlanmış çalışma sonuçlarının EDKH 

hastalarına uyarlanması, özellikle atriyal geçiş onarımı yapılmış 

(Mustard veya Senning operasyonu) büyük arterlerin transpozis-

yonu ya da Fontan dolaşımı gibi durumlarda zor olabilir. EDKH 

hastalarındaki kalp yetersizliği tedavisiyle ilgili olarak mevcut olan 

az miktardaki veri kesin değildir ve az sayıda hastadan elde edil-

miştir. Bu nedenle, genellikle EDKH’a özel öneriler verilememekte-

dir. Konjestif kalp yetersizliği bulunan EDKH hastalarında kullanım 

açısından kardiyak resenkronizasyon tedavisi (CRT) gittikçe artan 

bir ilgi kazanmıştır. Ancak, henüz endikasyonlarını ve sonuçları ta-

nımlamak için az sayıda kanıt bulunmaktadır.

3.3.2 Aritmiler ve ani kardiyak ölüm
Aritmiler EDKH hastalarında hastane yatışlarının temel nedeni-

ni oluşturmaktadır ve gittikçe artan sıklıkta morbidite ve mortalite 

nedeni olmaktadırlar.7 Risk sınıflaması, inceleme ve tedavi seçimi 

sıklıkla normal biçimde oluşmuş kalp için uygulananlardan farklıdır. 

Ayrıca, aritmilerin ortaya çıkması hemodinamik yetersizlik için bir 

uyarı olabilir ve sık bulunan altta yatan anormal dolaşımın varlı-

ğı nedeniyle aritmilerle ilişkili riskler artabilir. Erişkin kardiyologla-

rı, hatta elektrofizyologlar genellikle bundan haberdar değildirler.  

Kateter ablasyonunun sonuçları diğer hastalara oranla genellikle 

EDKH hastalarında daha kötüdür, ancak teknik gelişmelerle birlikte 

düzelmektedir. Özel uzmanlık gerektirse de, semptomatik taşiarit-

miler müdahele gerektirdiğinde ve girişimsel tedavi olanaklı ise ka-

teter ablasyonu düşünülmelidir. Negatif inotropik ve diğer yan etkile-

ri nedeniyle antiaritmik ilaç tedavisinin tolere edilebilirliği genellikle 

zayıftır. Güvenlilik ve etkililiği ile ilgili az sayıda veri bulunmaktadır.

Ani kardiyak ölüm (AKÖ) EDKH hastalarında özel bir endişe oluş-

turmaktadır. Geç AKÖ açısından bilinen en yüksek beş risk ToF, 

TGA, ddTGA, aort darlığı (AD) ve TVK’dir.8,9 Çeşitli risk faktörleri 

tanımlanmıştır (bkz. Bölüm 4.10 ve 4.12). Açıklanamayan senkop 

uyarıcı bir olaydır. AKÖ’de risk değerlendirmesi algoritmaları ve 

implante edilebilir bir kardiyoverter defibrilatör (ICD) için endikas-

yonlar henüz tam olarak belirlenmemiştir. AKÖ’den korunma ilgili 

güncel kılavuzlar9 DKH hastaları için aşağıdaki önerilerde bulun-

maktadırlar:

• Kardiyak arrest sonrasında hayatta kalanlarda geri dönüşlü ne-

denler dışlandıktan sonra ICD implantasyonu endikedir (IB9). 

• Spontan uzun süreli ventriküler taşikardi (VT) bulunan hastalar-

da invazif hemodinamik ve EPS değerlendirmesi yapılmalıdır. 
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Önerilen tedavi kateter ablasyonu ya da VT’yi elimine etmek 

için cerrahi rezeksiyondur. Eğer bunlar başarılı olmazsa ICD 

implantasyonu (IC9) önerilir.

• Açıklanamayan senkop ve bozuk ventrikül işlevi bulunan has-

talarda invazif hemodinamik ve EP değerlendirmesi uygun 

olacaktır. Tanımlanmış ve geri dönüşlü bir neden yoksa ICD 

implantasyonu uygundur (IIaB9).

• Ventriküler kupleler ya da sürekli olmayan VT bulunan hasta-

larda sürekli VT riskini belirlemek için EP testi düşünülebilir 

(IIaC9). 

• İzole ventriküler erken vuruları bulunan asemptomatik hastalar-

da profilaktik antiaritmik tedavi endike değildir (IIIC9).

3.3.3 Cerrahi tedavi
Çoğu EDKH hastasına çocukluk çağında girişim uygulanmış ola-

caktır, ancak çeşitli durumlarda erişkin dönemde cerrahi gereke-

bilir:

(i) Daha önce onarım yapılan ve rezidüel ya da yeni hemodinamik 

komplikasyonlar bulunan hastalar.

(ii) Tanı konmamış ya da çocukluk çağında cerrahi gerektirecek 

kadar ağır kabul edilmeyen koşullara sahip hastalar.

(iii) Daha önce sadece palyatif tedavi uygulanmış hastalar. 

EDKH hastalarındaki cerrahi (anestezi ve yoğun bakım dahil) ge-

leneksel erişkin kalp cerrahisinden oldukça farklıdır ve bu durum 

uzman birimlere hem tedavi, hem de eğitim açısından kaynak sağ-

lanması için güçlü bir gerekçe oluşturur.

 Minör kalp-dışı cerrahinin dahi yüksek risk taşıyabileceği dikka-

te alınmalıdır ve uzmanlarla konsültasyon ve dikkatli operasyon ön-

cesi planlama ve intra-operatif izlem komplikasyonların önlenmesi 

açısından yaşamsal öneme sahiptir. 

 EDKH hastalarında cerrahi açısından devam etmekte olan en 

ilginç tartışmalı konu kalp ve kalp-akciğer transplantasyonudur. 

EDKH hastalarının artmış karmaşıklığı (daha önceki torakotomi-

ler, aortik pulmoner kollaterallerin varlığı, vs.) sonucu etkileyebilir 

ve kötüleşen verici durumu nedeniyle birçok ülkede bu tür hastalar 

için transplantasyon nadiren mümkün olmaktadır. Alternatif olarak, 

uzun süreli mekanik destek ve/veya ksenotransplantasyon önemli 

araştırma alanlarıdır. 

3.3.4 Girişimsel kateterizasyon
EDKH’da girişimsel katetetizasyon işlemlerinin sayısında ve çeşitli-

liğinde belirgin bir artış olmuştur; bu sayede bazı hastalarda cerra-

hi gereksinimi ortadan kaldırılabilmektedir. Diğerlerinde, doğumsal 

kardiyak anomalilerin tedavisi, en iyi girişimsel kateterizasyon ve 

cerrahiyi içeren işbirliği (‘hibrid’) yaklaşımı ile sağlanmaktadır. Daha 

yeni teknikler, sistemik ya da pulmoner damarların stentlenmesi ve 

perkütan kapak implantasyonunu içermektedir. Bu yaklaşımların 

çoğunun cerrahiden farksız olduğunu (non-inferiority) gösteren çok 

az sayıda güncel veri bulunması nedeniyle bir girişim uygulama 

kararı titiz bir gözden geçirme ve multidisipliner tartışma sürecini 

içermelidir. 

 Uzman EDKH ünitesi için bir girişim programı çok önemlidir 

ve uygun cihazlar, tıbbi ve teknik destek gerektirir. Gelecekte, bu 

gereksinim muhtemelen hibrid görüntüleme / kateterizasyon / ope-

rasyon yaklaşımlarını da içerecektir. 

3.3.5 Enfektif endokardit
EDKH hastalarında endokardit riski genel popülasyona göre olduk-

ça yüksektir ve lezyonlar arasında belirgin farklılık vardır. Enfektif 

endokarditin (EE) önlenmesi, tanısı ve tedavisiyle ilgili ESC kılavuz-

ları yakın zamanlarda güncellenmiştir ve güncel belge daha ayrın-

tılı bilgi içermektedir (http://www.escardio.org/guidelines-surveys/

esc-guidelines/Pages/infective-endocarditis.aspx). Ayrıca iyi ağız 

hijyeni ve düzenli diş muayenesinin EE riskinin azaltılması açısın-

dan çok önemli olduğu da vurgulanmalıdır. Sağlık bakımıyla ilişkili 

EE oranını azaltmak için venöz kateterlerin uygulaması sırasında 

ve herhangi bir invazif işlem sırasında aseptik önlemler zorunludur. 

EDKH hastalarının ayrıca “piercing” ve dövme yaptırmaktan uzak 

durmaları önerilmelidir.

 Antibiyotik ile endokardit profilaksisi çeşitli nedenlerle değiş-

miştir. Kısacası, geçici bakteriyemi sadece dental girişimlerin ar-

dından değil, sıklıkla, diş fırçalama, diş ipi ile diş temizliği ya da 

çiğneme gibi günlük rutin aktivitelerle de oluşmaktadır. Antibiyotik 

profilaksisinin etkinliği konusunda bilimsel kanıtların bulunmama-

sı, tek bir EE vakasını önlemek için tedavi edilmesi gereken hasta 

sayısının çok fazla olması, küçük olsa da anaflaksi riski ve yaygın 

ve genellikle uygun olmayan antibiyotik kullanımına bağlı olarak di-

rençli mikroorganizmaların ortaya çıkması problemi nedeniyle gü-

nümüzde uzman ortak görüşü antibiyotik proflaksisinin yüksek EE 

riski altında olan yüksek riskli girişim uygulanmış hastalarla (IIaC) 

sınırlı olmasını önermektedir. Bu öneri aşağıdaki hasta gruplarını 

içermektedir:

• Protez kapak bulunan ya da kalp kapağı onarımı için bir protez 

materyali kullanılmış olan hastalar

• Daha önce EE geçirmiş hastalar

• DKH bulunan hastalar:

o Cerrahi onarım yapılmamış ya da rezidüel defekt, palyatif 

şant ya da iletilerle konduit ile birlikte siyanotik DKH

o Cerrahiyle ya da perkütan teknik ile yerleştirilen protez ma-

teryali ile DKH onarımın ardından, girişimden sonra 6 aya 

kadar (endotelizasyona kadar)

o Kardiyak cerrahi ya da perkütan teknik ile protez materyali 

ya da cihazın implantasyon bölgesinde rezidüel bir defekt 

kalmışsa

 Öneri, dişin gingival ya da periapikal bölgesinde manipülasyon 

gerektiren dental işlemler ya da oral mukozanın perforasyonu ile sı-

nırlıdır. Belirlenmiş bir enfeksiyon bulunmadığı sürece solunum sis-

temi, gastrointestinal, genitoüriner, dermatolojik ya da kas-iskelet 

sistemi işlemleri için antibiyotik profilaksisi önerilmemektedir.

 Güncellenmiş öneriler, birinci basamak hekimleri, kardiyolog-

lar, diş hekimleri ve hastalar için uzun süredir yerleşmiş olan uygu-

lamayı dramatik bir şekilde değiştirmektedir. Etik nedenlerle son bir 

karar vermeden önce uzmanlar antibiyotik profilaksisinin potansiyel 

yarar ve zararlarını hastalarıyla tartışmalıdırlar. Bilgilendirme yapıl-

dıktan ve tartışıldıktan sonra bazı hastalar (ve hekimler) bireysel 

bazı vakalarda rutin profilaksiye devam etmek isteyebilirler ve bu 

görüşlere saygı duyulmalıdır. 

3.4 Kalp dışı konular
EDKH hastaları, kalp dışı cerrahi, egzersiz ve spor, kontrasepsiyon 

ve gebelik ve soysal ve psikolojik konuları içeren çeşitli kalp-dışı 
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sorunlarla karşılaşmaktadırlar (bu konular bu belgede ayrıntılı bi-

çimde yer almayacaktır). Ayrıca, yaşam ve sağlık sigortası yaptırıl-

ması da güç olabilir. 

 EDKH uzmanları bu sorunlardan haberdar olmalı, çeşitli psi-

kolojik konularda hastalar ve ailelerine yardımcı olmak için hazır-

lanmalı ve psikolojik destek sağlamak için çok disiplinli bir temelde 

çalışmalıdırlar. Bu konuların çoğu pediyatrik ve erişkin bakımı ara-

sındaki geçiş sürecinde tartışılmaya başlanmalıdır. 

3.4.1 Sigorta
Kardiyoloji derneklerinin önerilerine rağmen, sigortadan yararlan-

ma sadece ülkeler arasında değil aynı ülke içinde de değişmekte; 

sigorta poliçeleri ile mevcut sonuç verileri arasında şaşırtıcı uyum-

suzluklar bulunmaktadır. Özellikle sağlık sigortaları bazı ülkelerde 

kardiyak koşulları hariç tutmaktadırlar. Bu durumun ‘sigortaya da-

yanan’ tıbbi sistemlerde önemli sonuçları olmaktadır. Günümüzde 

hastaların piyasa araştırması yapması gerekmektedir ve sıklıkla 

hasta dernekleri bu konuda yardımcı olmaktadır. Gelecekte finan-

sal sorunların tıbbi bakımı bozmasını istemiyorsak sağlık güven-

cesi için ulusal stratejilerin geliştirilmesi gerekmektedir. Başka bir 

problem de yaşam sigortası şirketlerinin altta yatan kalp hastalığı 

bulunan genç hastaları sıklıkla reddetmeleridir. 

3.4.2 Egzersiz ve spor
Egzersiz ve spor konusundaki öneriler hastanın becerisi, altta ya-

tan hemodinamiklerin etkisi ve akut dekompansasyon ve aritmi 

riskine dayandırılmalıdır. Danışmanlık, sporun tipine ve öngörü-

len efor düzeyine göre yapılmalıdır. Alışıldık testler değersizdir ve 

genellikle hekimler uyarılarında aşırı koruyucu davranmaktadırlar. 

Düzenli egzersize katılımın fiziksel ve psikolojik sağlık ve sosyal 

ilişkiler açısından kanıtlanmış yararları vardır ve ayrıca gelecekte 

ortaya çıkabilecek kalp hastalığı açısından da olumlu etkileri bulun-

maktadır. Genel bir öneri olarak dinamik egzersiz statik egzersiz-

den daha uygundur. Bilinen kardiyak koşullara sahip hastalarda eg-

zersiz sırasında ani ölüm çok nadirdir.10 Yarışmalı sporlara katılım 

için ayrıntılı öneriler bu belgenin kapsamı dışındadır ve daha önce 

yayınlanmıştır.11,12 Eisenmenger sendromu, PAH, TVK, koroner ar-

ter anomalileri, Ebstein anomalisi ve ddTGA ve atriyal değiştirme 

ya da Rastelli prosedürü ile onarılan TGA’yı içeren bazı lezyonlar, 

morfolojik ağırlık / karmaşıklık nedeniyle yarışmalı sporlar için uy-

gun değildirler.13

3.4.3 Gebelik, kontrasepsiyon ve genetik danışmanlık 
EDKH hastalarının çoğu gebeliği iyi tolere etmektedir, ancak en iyi 

uzman bakım, çok disiplinli bir ekip ortamında sağlanır. Bu ekip 

EDKH kardiyolojisi, obstetrik, anestezi, hematoloji, neonatoloji ve 

genetik konuları hakkında bilgili olmalıdır. Zamanında danışman-

lık, sağlanan hizmetin temel bir bileşeni olmalıdır. Ekip, doğum ve 

doğum sonrası izlemi de içerecek şekilde antenatal bakımı planla-

mak için gebeliğin erken döneminde olaya dahil olmalıdır. Modern 

günlük tedaviye rağmen şiddetli PAH (Eisenmenger hastaları ve 

diğerleri) yüksek anne mortalitesi oranlarına (%30-50)14 neden ol-

maya devam etmektedir ve bu kadınlar gebeliğe karşı uyarılmalıdır. 

Yüksek maternal risk ile ilişkili diğer koşullar ciddi sol kalp çıkış/gi-

riş obstrüksiyonu, zayıf sistemik ventrikül işlevi [ejeksiyon fraksiyo-

nu (EF) <%40] ve Marfan ve benzer sendromlarda (Ehler-Danlos, 

Loeys-Dietz) görülen aort kökü dilatasyonudur. Siyanoz, fetus için 

anlamlı bir risk oluşturmaktadır ve eğer oksijen satürasyonu <%85 

ise canlı doğum olasılığı azdır (<%12).15 Tüm diğer EDKH koşulları 

için danışmanlık kişiye ve lezyona özel olmalıdır. Gebelik ve kalp 

hastalığı ile ilgili olarak yakında ayrıntılı bir ESC kılavuzu yayınlana-

caktır. Gebelikteki anlamlı kardiyak debi artışı ve periferik vasküler 

dirençteki azalma, farklı lezyonlar için hemodinamik sonuçlarıyla 

birlikte dikkate alınmalıdır. Gebelikten önceki fonksiyonel durum ve 

daha önceki kardiyak olayların öyküsü özel bir prognostik değer ta-

şımaktadır. Bir prospektif çalışma, sistemik ventriküler EF’nin <%40 

olması, başlangıçtaki New York Kalp Cemiyeti fonksiyonel sınıfının 

(NYHA-FS) > II olması ya da siyanoz bulunması, sol kalp obstrük-

siyonu [aort kapak alanı (AKA) < 1.5 cm2 ve gradyan > 30 mmHg, 

mitral kapak alanı < 2.0 cm2] ve geçirilmiş bir kardiyak olayının (kalp 

yetersizliği, serebral olay ya da aritmi) bulunmasını risk faktörleri 

olarak saptamıştır.16 Bu bulgulara sahip olmayan hastalar (ve PAH, 

mekanik kalp kapağı ya da aort dilatasyonunun olmaması) gebelik 

açısından düşük riske sahip olarak kabul edilebilir. 

 Gestasyonun 16-18. haftasında fetal ekokardiyografi önerilme-

lidir. 

 İlaçların fetusu etkileme potansiyeli her zaman dikkate alınma-

lıdır. Özellikle, anjiyotensin dönüştürücü enzim (ACE) inhibitörleri, 

anjiyotensin II reseptör blokerleri ve amiodaron kullanılmamalıdır.

 Kontrasepsiyon için bariyer yöntemleri güvenlidir ve cinsel yolla 

bulaşan hastalıklara karşı koruma sağlarlar. Bununla birlikte, sade-

ce uyumlu çiftlerde yüksek kontraseptif etkililiğe sahiptiler. %10’a 

ulaşan yıllık başarısızlık oranları ilave olarak daha etkili bir yöntem-

le birlikte kullanılması gerektiği anlamına gelmektedir.

 Hormonal kontraseptif ajanlar büyük ölçüde etkilidirler, ancak 

EDKH popülasyonundaki güvenlilikleri konusunda az veri vardır. 

Kombine oral kontraseptifler çok etkilidir (%99.9), ancak özellikle 

eşzamanlı oral antikoagülan tedavinin bu riski azalttığını düşündü-

ren verilerin yetersiz olması nedeniyle, önceden trombotik risk bu-

lunan hastalarda (Fontan dolaşımı, siyanotik hastalar, zayıf siste-

mik ventriküler işlev) kaçınılması iyi olacaktır. Diğer yandan sadece 

progesteron içeren kontraseptifler bu tür yüksek bir tromboz riski 

taşımamaktadır ve oral uygulama için mevcut olan ya da intraute-

rin implantlarla uygulanan yeni preparatlar yüksek etkinliğe (>%95) 

sahiptirler. Gestajen kaplı intrauterin araçların yerleştirilmesinin 

ardından endokardit riski muhtemelen düşüktür. Bununla birlikte, 

uygulama ya da çıkarma sırasında vazovagal reaksiyon riski vardır 

(%5). Kadında sterilizasyon ya da eşinin sterilizasyonu kararı sade-

ce uzun vadeli prognoz referans alınarak dikkatli tartışmadan sonra 

dikkate alınmalıdır. 

 Uygun genetik danışmanlık sağlanmalıdır. EDKH hastalarının 

çocuklarında DKH görülme oranı %2 ila %50 arasında değişmek-

tedir ve babada DKH bulunmasına oranla annede DKH bulundu-

ğunda oran daha yüksektir. En yüksek görülme riski tek gen bozuk-

luklarında ve/veya Marfan, Noonan gibi kromozom anormallikleri 

ve 22q11 delesyon sendromları ve Holt-Oram sendromunda bulun-

muştur. Diğerleri için görülme oranları ortalama %2 ve %4 arasın-

dadır ve AD için %13-18’e ve ventriküler septal defekt (VSD) için 

%6-10’a ulaşabilir.17
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4. Özel problemler
Erişkin kardiyologlarının, muhtemelen gittikçe artan sıklıkta kar-

şılaşacakları yaygın bireysel koşullarla ilgili ortak izlem ve tedavi 

önerileri ilerleyen bölümlerde özetlenmiştir. Arkaplan ve tanı çalış-

maları sırasında sadece anahtar bulgular açıklanmıştır. Ayrıntılar 

için lütfen DKH ile ilgili kitaplara başvurunuz. 

4.1 Atriyal septal defekt 
Giriş ve arkaplan

ASD, nadiren erişkin dönemine kadar tanı konmadan kalabilir. ASD 

tipleri aşağıdakileri içerir:

• Sekundum ASD (ASD’lerin %80’i; fossa ovalis ve çevresindeki 

bölgede yer almaktadır)

• Primum ASD [%15, sinonimleri: parsiyel atriyoventriküler sep-

tal defekt (AVSD), parsiyel atriyoventriküler (AV) kanal; kruksa 

yakın bölgede yer alır, AV kapaklar tipik olarak malformasyon-

ludur ve çeşitli düzeylerde AV kapaklarda yetersizlik ile sonuç-

lanır, bkz. Bölüm 4.3]

• Superiyor sinüs venozus defekti [%5, superiyor vena kava 

(SVK) girişinde yer alır, sağ pulmoner venlerin SVK/sağ atriyu-

ma (RA) kısmi ya da tam bağlantısıyla ilişkilidir]

• İnferior sinüs venozus defekti [<%1, inferiyor vena kava (İVK) 

girişine yakın bölgede yer alır]

• “Unroofed” koroner sinüs [<%1, sol atriyumdan (LA) ayrılma 

kısmi ya da tam olarak eksik olabilir]. 

İlişkili lezyonlar anormal pulmoner venöz bağlantı, kalıcı sol SVK, 

pulmoner kapak darlığı ve mitral kapak prolapsusunu içerir. Sekon-

der ASD kalp-el sendromlarıyla (örn. Holt-Oram sendromu, üst eks-

tremite deformitesi) ilişkili olabilir. 

 Şant hacmi, RV/LV uyumu, defekt boyutu ve LA/RA basıncına 

göre değişir. Basit bir ASD LV’ye oranla daha yüksek RV kompli-

yansı nedeniyle soldan-sağa şant ile sonuçlanır (genellikle ≥10 mm 

defekt büyüklükleriyle uyumlu şant) ve aşırı RV hacim yüküne ve 

aşırı pulmoner dolaşıma neden olur. LV uyumunun azalması ya da 

LA basıncının artmasına neden olan herhangi bir durum (hipertan-

siyon, iskemik kalp hastalığı, kardiyomiyopati, aort ve mitral kapağı 

hastalığı) sol-sağ şantı arttırır. Azalmış RV kompliyansı (pulmoner 

darlık, PAH, başka bir RV hastalığı) ya da trikuspid kapak hastalığı 

sol-sağ şantı azaltabilir ya da sonuçta şantın tersine dönmesine ve 

siyanozla sonuçlanmasına neden olabilir.

Klinik tablo ve doğal seyir

Hastalar sıklıkla erişkin çağa kadar asemptomatik kalırlar; ancak 

çoğunda dördüncü dekaddan sonra, azalmış fonksiyonel kapasite, 

efor dispnesi ve çarpıntı (supraventriküler taşiaritmiler) ve daha az 

sıklıkta olmak üzere de pulmoner enfeksiyonlar ve sağ kalp yeter-

sizliği gibi semptomlar gelişir. Genel yaşam beklentisi azalmıştır, 

ancak sağkalım daha önce öngörülenden çok daha iyidir. PAB nor-

mal olabilir, ancak yaşla birlikte artış gösterir. Bununla birlikte şid-

detli pulmoner vasküler hastalık nadirdir (<%5) ve gelişimi genetik 

eğilimi de içeren ilave faktörler gerektirir (idiyopatik PAH’a benzer-

lik).18 Paradoksal embolizm (nadir) ya da atriyal fibrilasyon sistemik 

embolizme neden olabilir. 

Tanı çalışması

Genel prensipler için bkz. Bölüm 3.2

 Anahtar klinik bulgular ikinci kalp sesinin sabit çiftleşmesi ve 

sistolik pulmoner üfürümü içermektedir. EKG, tipik olarak inkomplet 

sağ dal bloğunu ve sağ aks sapmasını (parsiyel AVSD’de superiyor 

sol eksen sapması) gösterir. Göğüs filminde sıklıkla pulmoner vas-

külaritedeki artış gözden kaçırılmaktadır. 

 Ekokardiyografi, tanı ve ölçüm sağlayan anahtar bir tanı tekni-

ğidir. Daha önce ASD tanısı konmamış olan bir hastada ilk beklen-

medik bulgu olabilen aşırı RV hacim yüklenmesi anahtar bulgudur 

ve defektin hemodinamik anlamını en iyi şekilde karakterize eder 

(şant oranına tercih edilir). Sinüs venozus defektleri, doğru tanı için 

genellikle TÖE ve cihaz kapanmadan önce sekonder defektlerin 

büyüklük ölçümünü gerektirir; bu ölçüm rezidüel septum morfoloji-

sinin incelenmesi, kenar (rim) uzunluğu ve kalitesi, ilave defektlerin 

dışlanması ve PA ve triküspit yetersizlilerini içerir. 

 Özellikle aşırı RV hacim yüklenmesi ve pulmoner venöz bağ-

lantının değerlendirilmesinde ekokardiyografi yetersiz olursa KMR 

ve BT bir alternatif oluşturabilir.

 Ekokardiyografide yüksek PAB saptanan hastalarda PVR’yi be-

lirlemek için kardiyak kateterizasyon gereklidir (ayrıntılar için bkz. 

Bölüm 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 3)

Erken (çocukluk, adolesans) dönemde ve pulmoner hipertansiyo-

nun olmadığı durumlarda yapıldığında cerrahi onarım düşük bir 

mortaliteye (önemli eşlik eden hastalık bulunmayan hastalarda 

<%1) ve iyi bir uzun-vadeli sonuca (normal yaşam beklentisi ve 

uzun-vadeli morbidite) sahiptir.19,20 Bununla birlikte, yaşlılarda ve 

eşlik eden hastalık bulunanlarda mortalite yüksek olabilir.

Tablo 3 Atriyal septal defektte girişim endikasyonları

Sınıfa

aÖneri sınıfı
bKanıt düzeyi
ASD = atriyal septal defekt; PAH = pulmoner arteriyel hipertansiyon; PAB = pulmoner 
arter basıncı; PVR = pulmoner vasküler direnç; Qp:Qs = pulmoner-sistemik akış oranı; 
SVR = sistemik vasküler direnç; WU = Wood ünitesi

Önemli şant (aşırı RV hacim yüklenmesi 
belirtileri) bulunan ve PVR < 5 WU olan 
hastalara semptomlardan bağımsız olarak ASD 
kapaması uygulanmalıdır  

Düzeyb

I B26

Uygulanabilir olduğunda sekonder ASD için 
cihazla kapama tercih edilen yöntemdir I C

Paradoksal emboli şüphesi olan (diğer nedenler 
dışlanmış) hastalarda tüm ASD’ler için 
büyüklüğünden bağımsız olarak girişim 
düşünülmelidir 

IIa C

PVR ≥ 5WU ancak <2/3 SVR ya da PAB <2/3 
sistemik basınç (başlangıçta ya da tercihen nitrik 
oksit olmak üzere vazodilatatörler yüklendiğinde 
ya da hedefli PAH tedavisinden sonra) ve net 
sol-sağ şant (Qp:Qs > 1.5) bulunan hastalarda 
girişim düşünülebilir

IIb C

Eisenmenger fizyolojisi bulunan hastalarda ASD 
kapamasından kaçınılmalıdır III C

Endikasyonlar

Erişkinlerdeki doğumsal kalp hastalığının tedavisi için ESC kılavuzları

75Türk Kardiyol Dern Arş 2010, Suppl 4



Morfolojik açıdan uygulanabilir olduğunda cihazla kapama sekon-

der defekt kapamasında ilk tercih haline gelmiştir (ASD gerilmiş 

çapının < 38 mm ve aort rimi hariç en az 5 mm’lik yeterli rimlerin 

olması gerekir). Bu durum hastaların ~ %80’inde geçerlidir. Sıfır 

olarak kabul edilemese de çeşitli yakın zamanlı çalışmalarda mor-

talite bildirilmemiştir. Hastaların ≤ %1’inde ciddi komplikasyonlar 

gözlenmiştir.21,22 Girişimden hemen sonra oluşan atriyal taşiaritmi-

lerin çoğu geçicidir. Atriyal duvar ya da aorta erozyonu ve trombo-

embolik olaylar çok nadir ortaya çıkmaktadır.23,24 En az 6 ay anti-

trombositer tedavi gereklidir (minimum günde 100 mg aspirin). 

Potansiyel geç aritmi ya da advers olay insidansı halen araştırma 

gerektirmektedir. Cerrahi ve kateter uygulamasını karşılaştıran ça-

lışmalar benzer başarı ve mortalite oranları bildirmiştir, ancak kate-

ter uygulamasında morbidite daha düşük ve hastanede kalış süresi 

daha kısa olmuştur.21,25

 En iyi sonuç, onarım < 25 yaşında yapıldığında elde edilmiş-

tir.19,20 Kırk yaşından sonra ASD kapatması, izlem sırasında geli-

şen aritmilerin sıklığını etkilemiyor gibi görünmektedir.26,27 Bununla 

birlikte, özellikle girişimsel kateterizasyon yöntemleriyle kapatıldı-

ğında hastalar morbidite açısından (egzersiz kapasitesi, nefes dar-

lığı, sağ kalp yetersizliği) her yaşta kapatmadan yarar sağlamakta-

dır.26,27

 Bozuk LV işlevi (sistolik ve diyastolik) ASD kapatmasından 

sonra pulmoner konjesyona neden olabilir ve uygulama öncesi test 

(yeniden hemodinamik değerlendirme ile birlikte balon oklüzyonu) 

ve tedavi gerekebilir. 

 Atriyal flatter/fibrilasyon bulunan hastalarda, cerrahi sırasında 

kriyo- ya da radyofrekans ablasyonu (modifiye edilmiş Maze prose-

dürü) düşünülmelidir.

 ASD bulunan ileri yaştaki hastalar, cihazla kapama için uygun 

değildirler, ASD kapamasının potansiyel yararlarına karşı, eşlik 

eden hastalıklara bağlı bireysel cerrahi risk dikkatli bir şekilde de-

ğerlendirilmelidir. 

İzlem önerileri

İzlem değerlendirmesi rezidüel şant, sağ ventrikül büyüklüğü ve 

işlevi, ekokardiyografi ile PAB ve TY değerlendirmesini ve ayrıca 

öyküye göre aritmi değerlendirmesini ve sadece endike ise (rutin 

olarak yapılmaz) Holter takibini içermelidir. Önemli bir sekel ya da 

rezidü olmadan düzeltilen 25 yaşın altındaki hastalarda (rezidüel 

şant yok, normal PAB, normal RV, aritmi yok) düzenli izlem gerekli 

değildir. Bununla birlikte, hastalar ve ilgili hekimler geç taşiaritmi 

oluşumu olasılığı hakkında bilgilendirilmelidir. 

 Rezidüel şant, yüksek PAB ya da aritmisi (onarımdan önce ve 

sonra) bulunan ve ileri yaşta uygulama yapılanlar (özellikle >40 

yaş) özel EDKH merkezlerinde değerlendirmeyi de içerecek şekil-

de düzenli olarak izlenmelidir (aralıklar rezidüel problemlerin ciddi-

yetine göre değişir). Cihazla kapamanın ardından ilk 2 yıl boyunca 

düzenli izlem ve daha sonra sonuçlara göre her 2-4 yılda bir izlem 

önerilmektedir. 

 Kırk yaş altında cerrahi onarımın ardından geç post-operatif 

aritmiler en sık intra-atriyal re-entran taşikardi ya da atriyal flatter 

olmakta ve bunlar radyofrekans ablasyonu ile başarılı bir şekilde 

tedavi edilebilmektedir. Onarım yapılmamışsa ya da 40 yaşından 

sonra yapılmışsa, atriyal fibrilasyon daha yaygın hale gelmekte ve 

antiaritmik tedavi gerektirebilmektedir (bu durumda uygulanan ab-

lasyon tedavisi hakkında az şey bilinmektedir).

 Cihazla kapamanın ardından sol atriyuma ulaşım kısıtlanabi-

lir. Atriyal fibrilasyon bulunan hastalar oral antikoagülan almalıdır. 

Hasta sinüs sendromu ve kalp bloğu daha seyrektir.

İlave konular

 Egzersiz/spor: Pulmoner hipertansiyon, önemli aritmiler ya da 

RV işlev bozukluğu bulunmayan asemptomatik hastalarda girişim-

den önce ve sonra kısıtlama yoktur; PAH hastalarında sadece hafif 

yoğunluklu rekreasyonel sporlara izin verilebilir (bkz. Bölüm 3.4.2).

 Gebelik: Pulmoner hipertansiyon bulunmayan hastalarda 

gebeliğe bağlı risk düşüktür. Gebelikten önce kapama yapılması 

paradoksal embolizmi ve klinik durumun kötüleşmesini önleyebi-

lir. Şiddetli PAH ya da Eisenmenger sendromu bulunan hastalarda 

gebelik kontrendikedir (bkz. Bölüm 3.4.3). Bebekte DKH görülme 

oranı %3-10’dur (otozomal dominant kalıtımlı ailevi ASD ve kalp-el 

sendromları hariç).

 EE proflaksisi: Cihazla kapamanın ardından 6 ay süreyle öne-

rilir (bkz. Bölüm 3.3.5).

4.2 Ventriküler septal defekt 
Giriş ve arkaplan

İzole bir bulgu olarak VSD, eğer bikuspid aort kapağı (BAV) sa-

yılmazsa doğumda saptanan en yaygın (%30-40) doğumsal kalp 

anomalisidir. Çoğuna tanı konur ve -endike olduğunda- erişkinlik 

döneminden önce tedavi edilir. Kendiliğinden kapanma sıktır. İn-

terventriküler septum içinde defekt çeşitli yerlerde olabilir ve dört 

gruba ayrılabilir (terminoloji değişmektedir ve eş anlamlılar eklen-

miştir):28

• Perimembranöz/paramembranöz/konoventriküler (en yaygını, 

VSD’lerin ~%80’i; “inlet”, trabeküler ya da “outlet” septuma muh-

temel yayılım ile birlikte membranöz semptumda yer alır; trikus-

pid ve aort kapağına komşudur; membranöz septum anevriz-

maları sıktır ve parsiyel ya da tam kapanma ile sonuçlanabilir)

• Müsküler/trabeküler (%15-20’ye kadar; tamamen kas ile çevril-

miştir; çeşitli kısımlarda bulunur; genellikle çoğuldur; kendiliğin-

den kapanma sıktır)

• “Outlet” suprakristal/subarteriyel/subpulmoner/infundibular/

suprakristal/konal/ikili yerleşimli juksta-arteriyel [~%5; konal ya 

da “outlet” septumda semilunar kapakların altında yer alır; ge-

nellikle sağda olmak üzere aortik kuspisin prolapsusuna bağlı 

olarak sıklıkla ilerleyici aort yetersizliği (AY) ile ilişkilidir]

• “Inlet”/AV kanal/AVSD tipi (AV kapak aparatının hemen altında 

ventriküler septumun “inlet”i; tipik olarak Down sendromunda 

oluşur). 

Sıklıkla tek bir defekt vardır, ancak çoğul defekt de oluşabilir. VSD 

ayrıca ToF, ddTGA vs. gibi karmaşık anomalilerin yaygın bir bileşeni 

de olabilir. Sıklıkla müsküler/trabeküler, ancak aynı zamanda peri-

membranöz defektlerde de VSD kendiliğinden kapanabilir. “Outlet” 

defektlerde seyrektir ve özellikle çocukluk döneminde oluşur.29

 Şantın yönü ve şiddeti PVR, defekt büyüklüğü, LV/RV sistolik 

ve diyastolik işlevi ve RVOTO varlığı tarafından belirlenir. 

Klinik tablo ve doğal seyir

Erişkinlerde alışıldık klinik tablolar aşağıdakileri içermektedir:
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• Çocukluk çağında ameliyat edilmiş VSD, rezidüel VSD yok

• Çocukluk çağında ameliyat edilmiş VSD, rezidüel VSD mevcut. 

Rezidüel şant büyüklüğü semptomların varlığını ve aşırı LV ha-

cim yükü düzeyini belirler

• Önemli olmayan sol-sağ şant bulunan, aşırı LV hacim yükü ya 

da pulmoner hipertansiyon bulunmayan ve çocukluk çağında 

cerrahi düşünülmeyen küçük VSD

• Sol-sağ şant, pulmoner hipertansiyon (çeşitli düzeylerde) ve 

çeşitli düzeylerde aşırı LV hacim yüklenmesi bulunan VSD (na-

dir) 

• Eisenmenger sendromu: orijinal olarak geniş sol-sağ şant ile 

birlikte olan geniş VSD ve sonuçta şantın tersine dönmesiyle 

sonuçlanan şiddetli pulmoner vasküler hastalık gelişimi (sağ-

dan sola şant, siyanoz; bkz. Bölüm 4.17 ve 4.18). 

Çocukluk çağında tamamen kapatılan VSD’li hastaların çoğunluğu 

veya küçük bir VSD’si olan ve ameliyat edilmemiş ya da cerrahi 

onarımdan sonra ekokardiyografik olarak aşırı LV hacim yüklenme-

si olmadan rezidüel defekti bulunan hastalar genellikle asempto-

matik kalmakta ve cerrahi gerektirmemektedirler.30 Bununla birlikte, 

küçük rezidüel VSD bulunan hastaların bilinmeyen bir yüzdesinde 

yaşamın daha sonraki bölümlerinde problemler ortaya çıkmakta-

dır.31,32

İlerleyen yaşla birlikte çeşitli muhtemel problemler oluşabilir:

• Endokardit: Bin hasta yılı başına 2’ye kadar oluştuğu bildirilmiş-

tir (normal popülasyona göre 6 kat yüksek)

• LV sistolik ve diyastolik basıncındaki bir artış nedeniyle sol-sağ 

şantın düzeyi zamanla artabilir, aşırı LV hacim yüklenmesine 

ve sonuçta da kalp yetersizliğine neden olabilir. Bu hastalar ka-

patma için adaydırlar. 

• Zamanla hızlı akımlı VSD jetinin RV endotelinde oluşturduğu 

jet lezyon nedeni ile çift-odacıklı sağ ventrikül (DCRV) gelişebi-

lir

• Diskret subaortik darlık (SubAD) gelişebilir (nadir)

• Bir “outlet” (suprakristal), daha seyrek olarak perimembranöz 

VSD olgusunda aort kapağının sağ koroner (ya da koroner 

olmayan) ucunun prolapsus riski yüksektir, bunun sonucunda 

ilerleyici AY oluşur

• Aritmiler oluşabilir ancak diğer DKH formlarındakine göre daha 

az sıklıktadır33

• Tam kalp bloğu -günümüzde nadirdir- kardiyak cerrahinin ilk 

yıllarında nadir değildi, dolayısıyla, özellikle yaşlı hastalarda 

oluşabilir. Bu hastalarda genellikle yaşam boyunca kalp pili ta-

kılmasını gerekir. 

Tanı çalışması

Genel prensipler için bkz. Bölüm 3.2.

 VSD’ye özgü klinik bulgular üçüncü-dördüncü interkostal aralık-

ta bir holosistolik üfürümü içerir ve bir pre-kordiyal titreşim (“thrill”) 

hissedilebilir.

 Ekokardiyografi, anahtar tanı tekniğidir ve genellikle tanıyı ve 

hastalık ciddiyetinin değerlendirilmesini sağlar. Sağladığı anahtar 

bulgular defektlerin yeri, sayısı ve büyüklüğü, aşırı LV hacim yük-

lenmesinin şiddeti ve PAB tahminidir. Özellikle “outlet” (suprakristal) 

ve yüksek perimembranöz VSD’lerde sağ ya da koroner olmayan 

kuspisin prolapsusuna bağlı AY kontrol edilmelidir. DCRV dışlan-

malıdır. 

 Özellikle aşırı LV hacim yüklenmesi ve şant miktarının ölçü-

münde ekokardiyografi yetersiz olursa KMR bir alternatif oluştura-

bilir.

 Ekokardiyografide yüksek PAB saptanan hastalarda PVR’yi be-

lirlemek için kardiyak kateterizasyon gereklidir (ayrıntılar için bkz. 

Bölüm 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 4)

Düşük operasyon mortalitesi (%1-2) olan ve iyi uzun vadeli sonuç 

veren cerrahi kapama (daha çok perikardiyal yama) yapılabilir ve 

bir tedavi seçeneği olmaya devam etmektedir.34 Cerrahi açısından 

yüksek risk faktörleri bulunan, daha önce çok sayıda kardiyak giri-

şim yapılmış olan ya da cerrahi kapama için ulaşımı zor olan VSD’li 

hastalarda transkateter kapaması düşünülebilir. İnterventriküler 

septumda merkezi olarak yer alan müsküler VSD’lerde cerrahi ka-

pamaya bir alternatif olarak düşünülebilir. Perimembranöz VSD’de 

uygulanabilir olduğu gösterilmiştir. Çocuklarda AV tam blok ya da 

trikuspid kapak dokusunun TY’ye neden olan yakalanma riski veya 

AY riski gözlenmiş olup, bunların erişkinlerdeki karşılığı incelenme-

yi beklemektedir.

Tablo 4 Ventriküler septal defektte girişim endikasyonları

aÖneri sınıfı
bKanıt düzeyi
AY = aort yetersizliği; EE = enfektif endokardit; LV = sol ventrikül; PAH = pulmoner 
arteriyel hipertansiyon; PVR = pulmoner vasküler direnç; Qp:Qs = pulmoner-sistemik 
akış oranı; VSD = ventriküler septal defekt

Sol-sağ şanta bağlı olduğu kabul edilen 
semptomları olan (rezidüel) VSD’li ve şiddetli 
pulmoner vasküler hastalığı bulunmayan 
hastalarda (aşağıya bakınız) cerrahi VSD 
kapaması uygulanmalıdır 

Düzeyb

I C

VSD’ye bağlı olduğu düşünülen aşırı LV hacim 
yüklenmesi kanıtı bulunan asemptomatik 
hastalarda cerrahi VSD kapaması uygulanmalıdır 

I C

EE öyküsü olan hastalarda cerrahi VSD 
kapaması düşünülmelidir IIa C

Aortik kapak kuspisinde ilerleyici AY’ye neden 
olan VSD ile ilişkili prolapsus bulunan hastalarda 
cerrahi düşünülmelidir

IIa C

VSD ve PAH bulunan hastalarda net sol-sağ 
şant (Qp:Qs > 1.5) mevcut olduğunda ya da 
PAB ya da PVR sistemik değerlerin <2/3’si kadar 
olduğunda (başlangıçta ya da tercihen nitrik oksit 
olmak üzere vazodilatatörler yüklendiğinde ya da 
hedefli PAH tedavisinden sonra) cerrahi girişim 
düşünülmelidir

IIa C

Endikasyonlar

Eisenmenger VSD’de ve egzersiz kaynaklı 
desatürasyon olduğunda cerrahiden 
kaçınılmalıdır

III C

Eğer VSD küçük ise, subarteriyel değil ise, aşırı 
LV hacim yüklenmesine ya da pulmoner 
hipertansiyona neden olmuyorsa ve EE öyküsü 
yoksa cerrahiden kaçınılmalıdır 

III C
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İzlem önerileri

Bir AY ya da TY gelişimi, (rezidüel) şant düzeyi, LV işlev bozukluğu, 

PAB yükselmesi, DCRV gelişimi ve diskret SubAD gelişimi dışlan-

malı ya da eğer mevcut ise ekokardiyografiyle değerlendirilmelidir.

Muhtemel AV tam blok gelişimi dikkat gerektirmektedir (VSD kapa-

masından sonra bifasiküler blok ya da geçici trifasiküler blok geli-

şen hastalar daha sonraki yıllarda AV tam blok gelişimi açısından 

risk altındadırlar).

 LV işlev bozukluğu, rezidüel şant, PAH, AY, RVOTO ya da sol 

ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu (LVOTO) bulunan hastalar özel 

EDKH merkezlerinde değerlendirmeyi de içerecek şekilde her yıl 

yapılmalıdır. Küçük bir VSD (doğumsal ya da rezidüel, normal LV, 

normal PAB, asemptomatik) bulunan ve başka lezyonu olmayan 

hastalarda 3-5 yıllık aralıklar uygundur. Cihaz kapamasının ardın-

dan ilk 2 yıl boyunca düzenli izlem ve daha sonra sonuçlara göre 

her 2-4 yılda bir izlem önerilmektedir. Rezidüel anormallik olmadan 

cerrahi kapamanın ardından 5 yıllık aralıklar uygundur.

İlave konular

Egzersiz/spor: VSD kapamasından sonra ya da pulmoner hiper-

tansiyon, önemli aritmiler ya da LV işlev bozukluğu bulunmayan 

küçük VSD’li hastalarda kısıtlama yoktur; PAH hastalarında sadece 

hafif yoğunluklu sporlara izin verilebilir (bkz. Bölüm 3.4.2).

 Gebelik: Eisenmenger sendromu bulunan hastalarda gebelik 

kontrendikedir. Normal LV bulunan ve PAH olmayan asemptomatik 

hastalarda risk düşüktür (bkz. Bölüm 3.4.3). Bebekte DKH görülme 

oranı %6-10 olarak bildirilmiştir.17

 EE proflaksisi: Sadece yüksek riskli hastalarda önerilir (bkz. 

Bölüm 3.3.5).

4.3 Atriyoventriküler septal defekt
Giriş ve arkaplan

Bir AVSD (AV kanal ya da endokardiyal yastık defekti) beş yaprak-

çık tarafından korunan ortak bir AV annulusunun varlığı ile karakte-

rizedir. Parsiyel formunda anterior ve posterior köprü yaprakçıkları 

merkezi olarak yapışmış ve ayrı bir sağ ve sol taraflı orifis oluştur-

muştur. Komplet AVSD’de merkezi yapışma yoktur ve sadece bir 

tane orifis vardır. Parsiyel AVSD (primer ASD, parsiyel AV kanal) 

sadece atriyum düzeyinde bir defekttir. Komplet AVSD (komplet 

AV kanal) kalbin kruks bölgesinde olan ve hem interatriyal hem de 

interventriküler septuma yayılan bir septal defekttir. AV düğüm ko-

roner sinüsün posteriyor ve inferiyorunda yer alır. His demeti ve sol 

dal arkaya doğru yer değiştirmiştir. Bu durum ventriküllerde anor-

mal bir aktivasyon dizisine yol açar.

 AVSD, tüm doğumsal kardiyak defektlerin ~ %3’ünü oluştur-

maktadır. 

 AVSD bulunan hastaların %35’i Down sendromludur. Çoğu 

komplet AVSD’ler Down hastalarında meydana gelirken (>%75), 

çoğu parsiyel AVSD Down olmayan hastalarda ortaya çıkmaktadır 

(>%90). AVSD, ToF ve diğer kompleks DKH formlarıyla birlikte ola-

bilir. Heterotaksi sendromlarında oldukça yaygındır. 

 Geçmişte Down sendromlu hastalara sıklıkla cerrahi tedavi uy-

gulanmadığı için, bu hastalar komplet AVSD ve Eisenmenger send-

romu ile birlikte ameliyat olmadan karşımıza çıkabilirler. 

Klinik tablo ve doğal seyir

Klinik tablo esas olarak ASD ve VSD’nin varlığı ve büyüklüğü ve sol 

taraflı AV kapağının yeterliliğine bağlı olarak değişmektedir. Semp-

tomlar AVSD’ye özgü değildir ve intrakardiyak şant (sol-sağ, sağ-

sol ya da iki yönlü), pulmoner hipertansiyon, AV kapak yetersizliği, 

ventriküler işlev bozukluğu ya da LVOTO tarafından oluşturulur. 

Egzersiz intoleransı, dispne, aritmi ve siyanoz görülebilir. SubAD 

bulunabilir ya da zamanla gelişebilir. 

 Operasyon yapılmamış komplet AVSD öyküsü, VSD çok küçük 

olmadığı sürece Eisenmenger sendromu gibidir (bkz. Bölüm 4.17 

ve 4.18).

 Onarılmamış parsiyel AVSD erişkinlerde nadir değildir. Ortaya 

çıkan klinik semptomlar atriyal düzeyde bir sol-sağ şant semptom-

ları (bkz. Bölüm 4.1) ve/veya sol taraflı AV kapak yetersizliği semp-

tomlarıdır. Hastalar yine de asemptomatik olabilir, ancak semptom-

lar yaşla birlikte artış eğilimi gösterirler. Çoğu erişkin 40 yaşından 

sonra semptomatik olur.

Tanı çalışması

Genel prensipler için Bölüm 3.2’ye bakınız.

 Klinik bulgular bireysel varyantlara bağlıdır (yukarıya bakınız). 

Hastaların %50’sinde uzun bir AV ileti süresi vardır ve aslında tü-

münde EKG’de bir sol aks ya da aşırı sol aks sapması bulunur. 

 Ekokardiyografi anahtar tanı tekniğidir. AVSD’nin, AV kapakla-

rın ve bağlantılarının her bir anatomik bileşeni, AV kapak yetersiz-

liğinin derecesi ve gerçek substratı, intrakardiyak şantın miktarı ve 

yönü, LV ve RV işlevi, PAB ve SubAD varlığı/yokluğunun değerlen-

dirilmesini sağlar. 

 KMR, karar alınırken ventriküler hacimler ve işlevde ya da int-

rakardiyak şantta ilave ölçüm yapılması gerektiğinde endikedir. 

 Ekokardiyografide yüksek PAB saptanan hastalarda PVR’yi de-

ğerlendirmek için kardiyak kateterizasyon endikedir (ayrıntılar için 

bkz. Bölüm 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 5)

AVSD’lerin kateterizasyon ile kapatılması uygulanabilir değildir ve bu 

nedenle girişim cerrahi olarak yapılır (defekt kapaması, kapak onarı-

mı). Rezidüel interatriyal ya da interventriküler bağlantılar olması du-

rumunda, endokardiyal kalp pili takılması yüksek paradoksal emboli 

riskine neden olur. Kalp pili takılması endike olduğunda bu durum 

dikkate alınmalıdır. Epikardiyal kalp pili takılması gerekli olabilir.

İzlem önerileri

Cerrahi uygulanmış ya da uygulanmamış tüm AVSD hastalarında, 

özel EDKH merkezlerinde değerlendirmeyi de içerecek şekilde ya-

şam boyu izlem önerilmektedir. Rezidüel şant, AV kapak malfonksi-

yonu, LV ve RV büyümesi ve işlev bozukluğu, PAB artışı, SubAD ve 

aritmiler açısından özel dikkat harcanmalıdır.36 Poliklinik vizit sıklığı 

rezidüel anormalliklerin varlığı ve ciddiyetine göre değişmektedir. 

Anlamlı rezidüel anormallikler olmayan cerrahi olarak onarılmış 

AVSD en az 2-3 yılda bir görülmelidir. Rezidüel anormallikler olma-

sı durumunda aralıklar daha kısa olmalıdır.

 Rezidüel anormalliklerin yeniden operasyonu için endikasyon-

lar primer cerrahi endikasyonlarıyla karşılaştırılabilir düzeydedir. 

Operasyon uygulanmış hastalarda en sık ortaya çıkan problem sol 

taraflı AV kapak yetersizliğidir.37,38 Semptomlara neden olan sol ta-
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raflı AV kapak darlığı (çoğunlukla daha önceki onarımın bir sonucu-

dur) ameliyat edilmelidir (IC).

İlave konular

 Egzersiz/spor: Komplike olmamış, onarılmış AVSD bulunan 

hastaların çoğunda fiziksel aktivitenin sınırlanması gerekmez. Bu-

nunla birlikte, çoğu objektif olarak ölçüldüğünde normalin altında 

egzersiz performansına sahip olacaktır. Önemli rezidüel problemle-

ri olan hastalarda bireysel öneriler gereklidir (bkz. Bölüm 3.4.2).

 Gebelik: Tam onarım yapılan ve önemli rezidüel lezyonlar bu-

lunmayan hastalarda gebelik iyi tolere edilmektedir. Ameliyat edil-

memiş bir parsiyel AVSD paradoksal embolizasyon riskinde artışa 

neden olmaktadır. Herhangi bir önemli ASD’nin gebelikten önce ka-

patılması düşünülmelidir. Şiddetli PAH bulunan hastalarda gebelik 

kontrendikedir. Bir kural olarak cerrahi endikasyonu bulunmayan re-

zidüel sol taraflı AV kapak yetersizliği olan hastalar, aritmiler ve AV 

kapak yetersizliğinde kötüleşme olabilse de gebeliği nispeten daha 

iyi tolere etmektedirler39 (bkz. Bölüm 3.4.3). Bebekte DKH görülme 

riski %11’e kadar ulaşan düzeyde nispeten yüksektir ve genetik da-

nışmanlık gereklidir.40

 EE proflaksisi: Sadece yüksek riskli hastalarda önerilir (bkz. 

Bölüm 3.3.5).

4.4 Patent duktus arteriyozus
Giriş ve arkaplan

Patent duktus arteriyozus (PDA) proksimal sol PA (LPA) ile sol 

subklavyen arterin hemen distalinde olmak üzere desandan aort 

arasında kalıcı bir bağlantıdır. Çeşitli DKH lezyonlarıyla ilişkili olabi-

lir. Bununla birlikte, erişkinlerde genellikle izole bir bulgudur. 

 PDA orijinal olarak sol-sağ şantı ve aşırı LV hacim yüklenme-

siyle sonuçlanır. Orta ve büyük PDA’da pulmoner basınç artmıştır. 

Orta düzeyde bir PDA ile erişkinlik dönemine ulaşan hastalarda, 

aşırı LV hacim yüklenmesi ya da PAH baskın olabilir (genetik yat-

kınlık). Büyük bir PDA bulunan erişkin hastalarda genellikle Eisen-

menger fizyolojisi gelişmektedir.

Klinik tablo ve doğal seyir

PDA bulunan erişkin hastaların klinik tabloları aşağıdakileri içer-

mektedir:

• Aşırı LV hacim yüklenmesi olmadan (normal LV) ve normal 

PAB ile birlikte küçük duktus (genellikle asemptomatiktir)

• Baskın aşırı LV hacim yüklenmesiyle birlikte orta düzeyde PDA: 

normal ya da azalmış işlev ile birlikte (sol kalp yetersizliği şek-

linde ortaya çıkabilir) geniş LV

• Baskın PAH ile birlikte orta düzeyde PDA: aşırı basınç yüklü RV 

(sağ kalp yetersizliği şeklinde ortaya çıkabilir)

• Büyük PDA: diferansiyel hipoksemi ve diferansiyel siyanoz ile 

birlikte Eisenmenger fizyolojisi (alt ekstremiteler ve bazen de 

sol kol siyanotik); bkz. Bölüm 4.17 ve 4.18. 

Potansiyel olarak endarterit riski bulunmaktadır ancak bu risk 

düşük gibi görünmektedir. Duktusta anevrizma oluşumu nadir bir 

komplikasyondur ve sol ana koroner arteri dahi baskılayabilir.

Tanı çalışması

Genel prensipler için Bölüm 3.2’ye bakınız.

 Özgül klinik bulgular Eisenmenger sendromunun gelişmesiyle 

birlikte ortadan kalkan sürekli bir üfürümü içermektedir (diferansiyel 

siyanoz için yukarıya bakınız).

 Ekokardiyografi anahtar tanı tekniğidir ve tanıyı (Eisenmenger 

fizyolojisi bulunan hastalarda zor olabilir), aşırı LV hacim yüklen-

mesinin derecesi, PAB, PA büyüklüğü ve sağ kalp değişikliklerinin 

saptanmasını sağlar. 

 LV hacimleriyle ilgili ilave ölçüm ya da PA anatomisinin değer-

lendirilmesi gerektiğinde KMR/BT endikedir.

 Ekokardiyografide yüksek PAB bulunursa, PVR’yi değerlen-

dirmek için kardiyak kateterizasyon endikedir (ayrıntılar için bkz. 

Bölüm 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 6)

Erişkinlerde, PDA kalsifikasyonu cerrahi kapama için sorun yatara-

bilir. Diğer eşlik eden kardiyak lezyonlara bağlı olarak kardiyak ope-

rasyonlar endike olsa bile cihazla kapama tercih edilen yöntemdir 

ve çok düşük bir komplikasyon oranıyla erişkinlerin çoğunda başa-

rıyla uygulanabilir.41-43 Cerrahi, cihazla kapama için fazla büyük bir 

duktusa sahip olan ya da anevrizma oluşumu gibi uygun olmayan 

anatomiye sahip hastalar için saklanmalıdır. 

Tablo 5 Atriyoventriküler septal defektte girişim endikasyonları

aÖneri sınıfı
bKanıt düzeyi
ASD = atriyal septal defekt; AV = atriyoventriküler; AVSD = atriyoventriküler septal 
defekt; LV = sol ventrikül; LVEF = sol ventrikül ejeksiyon fraksiyonu; LVESD = sol 
ventrikül sistol sonu çapı; PVR = pulmoner vasküler direnç; RV = sağ ventrikül; SubAD 
= subaortik darlık;  VSD = ventriküler septal defekt

- Eisenmenger fizyolojisi olan hastalarda 
kardiyak cerrahiden sakınılmalıdır. Şüphe 
olması durumunda PVR ölçümü önerilir
- Girişim endikasyonu için aynı zamanda VSD’ye 
bakınız (Bölüm 4.2) 

Düzeyb

III C

- RV’de ciddi hacim yüklenmesi bulunması 
durumunda cerrahi kapama yapılmalıdır. Daha 
fazla ayrıntı için ASD’ye bakınız (Bölüm 4.1)  

I C

- Ortadan şiddetliye kadar AV kapak yetersizliği 
bulunan semptomatik hastalara, tercihen AV 
kapak onarımı olmak üzere kapak cerrahisi 
uygulanmalıdır

I C

- Orta ya da şiddetli sol taraflı kapak yetersizliği 
ve LVESD > 45 mm ve/veya bozuk LV işlevi 
(LVEF < %60) olan asemptomatik hastalara diğer 
LV işlev bozukluğu nedenleri dışlandıktan sonra 
kapak cerrahisi uygulanmalıdır 

I B35

Endikasyonlar

- Orta ya da şiddetli sol taraflı AV kapak 
yetersizliği, aşırı LV hacim yüklenmesi belirtileri 
ve cerrahi onarımla giderilebilecek bir yetersizlik 
substratı bulunan asemptomatik hastalarda 
cerrahi onarım düşünülmelidir

IIa C

- Bkz. Bölüm 4.5.3 - -

Komplet AVSD:

Parsiyel AVSD:

AV kapak yetersizliği:

SubAD:
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İzlem önerileri

Ekokardiyografik değerlendirme LV büyüklüğü ve işlevi, PAB, rezi-

düel şant ve ilişkili lezyonları içermelidir. 

 Rezidüel şant bulunmayan hastalarda, normal LV ve normal 

PAB ise 6 aydan sonra düzenli izlem gerektirmez.

 LV işlev bozukluğu bulunan hastalar ve rezidüel PAH bulunan 

hastalar özel EDKH merkezlerinde değerlendirmeyi de içerecek 

şekilde şiddetine göre 1-3 yıllık aralıklarla izlenmelidirler. 

İlave konular

Egzersiz/spor: Girişimden önce veya sonra pulmoner hipertansi-

yon bulunmayan asemptomatik hastalarda kısıtlama yoktur; PAH 

hastalarında sadece hafif yoğunluklu sporlara izin verilebilir.

 Gebelik: Pulmoner hipertansiyon bulunmayan hastalarda 

gebelik için artmış bir risk yoktur. Şiddetli PAH ve Eisenmenger 

sendromu bulunan hastalarda gebelik kontrendikedir (bkz. Bölüm 

3.4.3).

 EE proflaksisi: Sadece yüksek riskli hastalarda önerilir (bkz. 

Bölüm 3.3.5).

4.5 Sol ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu

LVOTO valvüler, subvalvüler ya da supravalvüler düzeylerde, izole 

ya da birden çok düzeyde olabilir. En sık görülen obstrüksiyon böl-

gesi valvüler düzeydir (%75). 

4.5.1 Aort kapağı darlığı

Giriş ve arkaplan
Doğumsal valvüler AD’nin en yaygın nedeni genel popülasyonda-

ki tahmini %1-2’lik prevalansıyla biküspit aort kapağıdır. NOTCH I 

genindeki mutasyonlar biküspit aort ile ilişkilendirilmiştir. Biküspit 

aortla ilişkili olan aort duvarı anormallikleri ilerleyici dilatasyon, aort 

anevrizması, rüptür ya da disseksiyona neden olabilir. Biküspit aort 

ile ilişkili AY tedavisi için valvüler kalp hastalığı tedavisi kılavuzuna 

bakınız.35

Klinik tablo ve doğal seyir 

Hastalar sıklıkla yıllarca asemptomatik olarak kalmaktadır. Darlığın 

ilerlemesi başlangıçtaki şiddete, kalsifikasyon düzeyine, yaşa ve 

aterosklerotik risk faktörlerine göre değişmektedir. Daha büyük ka-

panma hattı eksantrikliği ve bir anteroposterior yönlü kapanma hattı 

olan hastalarda biküspit aort kapağında ilerleme daha hızlıdır. 

 Egzersiz toleransı iyi olan asemptomatik hastalarda darlık ciddi 

olsa bile prognoz iyidir ve ani ölüm nadirdir.44 Semptomlar [anjina 

pektoris, dispne ya da senkop] ortaya çıktıktan sonra prognoz hızla 

kötüleşir. Biküspit aort kapağı bulunan hastalarda hasta yılı takibi 

başına kardiyak mortalite %0.3, aort disseksiyonu sıklığı %0.1 ve 

endokardit %0.3 olarak bildirilmiştir. Dokuz yıllık takibin ardından 

hastaların %45’inde aort sinüsleri ve/veya asendan aort dilate bu-

lunmuştur.45

Tanı çalışması (Tablo 7)

Genel prensipler için Bölüm 3.2’ye bakınız.

 Özgül klinik bulgular, aort kapağı üzerinde karotid arterlere 

yayılan tipik sistolik ejeksiyon üfürümünü içermektedir. “Thrill” pal-

pe edilebilir. EKG, gerim (strain) ile birlikte olan ya da olmayan sol 

ventrikül hipertrofisini (LVH) gösterebilir. 

 Ekokardiyografi, AD tanısı için ve kalsifikasyon derecesi, LV 

işlevi, LVH ve ilişkili lezyonların değerlendirilmesi için altın stan-

darttır. Doppler ekokardiyografi ile, transvalvüler pik hız (Vmaks), 

ortalama gradyan ve devamlılık denklemi ile hesaplanan etkin orifis 

alanı aracılığıyla AD şiddetinin derecesi belirlenir. Daha fazla ayrın-

Tablo 6 Patent duktus arteriyozusta girişim endikasyonları

aÖneri sınıfı
bKanıt düzeyi
LV = sol ventrikül; PAH = pulmoner arteriyel hipertansiyon; PAB = pulmoner arter 
basıncı; PDA = patent duktus arteriyozus; PVR = pulmoner vasküler direnç; Qp:Qs = 
pulmoner-sistemik akış oranı; SVR = sistemik vasküler direnç. 

Aşırı LV hacim yüklenmesi belirtileri olan 
hastalarda PDA kapatılmalıdır 

Düzeyb

I C

PAH bulunan ancak PAB’ı sistemik basıncın 
<2/3’ü ya da PVR’si SVR’nin <2/3’ü kadar olan 
hastalarda PDA kapatılmalıdır 

I C

Teknik açıdan uygun olduğunda cihazla kapama 
tercih edilen yöntemdir I C

PAH bulunan ve PAB’ı sistemik basıncın >2/3’ü 
kadar olan ya da PVR’si SVR’nin <2/3’ü olan, 
ancak test edildiğinde (tercihen nitrik oksit ile) 
yine de sol-sağ şant (Qp:Qs > 1.5) bulunan ya da 
tedavinin pulmoner vasküler reaktiviteyi gösterdiği 
hastalarda PDA kapaması düşünülmelidir 

IIa C

Sürekli üfürüm ile birlikte olan PDA’larda (normal 
LV ve PAB) cihazla kapama düşünülmelidir IIa C

Endikasyonlar

Sessiz duktusta (çok küçük, üfürüm yok) PDA 
kapamasından kaçınılmalıdır III C

PDA Eisenmenger ve egzersiz kaynaklı alt 
ekstremite desatürasyonu olan hastalarda PDA 
kapamasından kaçınılmalıdır 

III C

Tablo 7 Aort darlığı şiddetinin derecesi için tanı kriterleri35

Orta 
düzeyde AD

aNormal transvalvüler akımda
AD = aort darlığı; VYA = vücut yüzey alanı; Vmaks = maksimum Doppler akım hızı.

Şiddetli 
AD

Vmaks (m/s)a 3.0-3.9 ≥4.0

Ortalama gradyan (mmHg)a 30-49 ≥50

Aort kapak alanı (cm2) 1.0-1.5 <1.0

Aort kapak alanı indeksi 
(cm2/m2 VYA)

0.6-0.9 <0.6

Hafif AD

2.0-2.9

<30

>1.5

≥1.0
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tı için kapak darlığı değerlendirmesiyle ilgili yakın zamanlı önerilere 

bakınız.46

 TÖE bazen kalsifiye olmamış kapaklarda planimetrik aort ka-

pağı alanının ölçümü için yararlı olabilir. 

 Özellikle şiddetli AD bulunanlar olmak üzere asemptomatik 

hastalarda asemptomatik durumu doğrulamak ve risk sınıflaması 

ve cerrahinin zamanlaması için egzersiz toleransı, kan basıncı ya-

nıtı ve aritmileri değerlendirmek için egzersiz testi önerilmektedir. 

 Bozuk LV işlevi (düşük akım, düşük gradyanlı AD) ile birlikte 

olan AD’de düşük dozlu dobutamin ekokardiyografisi yararlıdır.35

 KMR/BT, AD değerlendirmesi potansiyeline sahip olmasına 

rağmen esas olarak, sinotübüler kavşağın distalinde oluştuğunda 

ekokardiyografiyle saptanamayan aort dilatasyonunu değerlendir-

mek için gereklidir. 

 Kardiyak kateterizasyon sadece invazif olmayan değerlendir-

me kesin olmayan sonuçlar ortaya koyarsa ve koroner arterlerin 

değerlendirmesi için gereklidir (bkz. Bölüm 3.2.5).

Tıbbi tedavi

Semptomatik hastalarda acil cerrahi gerekir. Kalp yetersizliği için 

tıbbi tedavi sadece opere edilemeyen hastalar için saklanmalıdır. 

Bugüne kadar statin tedavisinin ve herhangi bir başka tıbbi tedavi-

nin AD ilerlemesini geciktirdiği gösterilmemiştir.47

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 8)

Seçilmiş adolesanlarda ve kalsifiye olmamış kapaklar bulunan 

genç erişkinlerde balon valvüloplasti düşünülebilir. Kalsifiye kapaklı 

hastalardaki tedavi seçeneği kapak replasmanıdır. Mekanik kapak-

lar, biyolojik kapaklar ya da homogreftlere oranla daha dayanıklı-

dır ancak yaşam boyu antikoagülasyon gerektirir. Çocuk doğurma 

yaşında olan ve antikoagülasyondan kaçınmak isteyen hastalarda 

Ross prosedürü önerilmiştir. Bu, ilk postoperatif dekaddan sonra 

önemli bir operasyon tekrarı oranına sahip olan daha yaygın bir 

işlemdir (iki kapaklı operasyon).48 Perkütan kapak implantasyonu, 

değiştirilen pulmoner kapaktaki (homogreft) darlığı tedavi için alter-

natif bir teknik haline gelmiştir. Günümüzde transkateter aort kapa-

ğı implantasyonunun doğumsal AD tedavisinde yeri yoktur. 

İzlem önerileri

Yaşam boyu düzenli izlem gereklidir ve aralıklar darlık şiddetinin 

derecesine bağlıdır. Ayrıca kapak girişiminin ardından yıllık izlem 

gerekir. 

 Kapak darlığı ve aort dilatasyonundaki ilerlemeyi belirlemek 

için aort kapağının ve aort kökünün ekokardiyografik görüntülemesi 

zorunludur. Biküspit aorta bulunan hastalarda ve kapak cerrahisin-

den sonra MR önerilmektedir. 

İlave konular

Egzersiz/spor: Şiddetli semptomatik ve asemptomatik AD ve bi-

küspit aorta nedenli orta düzeyde darlık ve dilate aort bulunan has-

talar ağır ve izometrik egzersiz ve yarışmalı sporlardan kaçınma-

lıdırlar. Hafif ve orta düzeyli AD’de spora izin verilir. Öncesinde bir 

egzersiz testi önerilir. 

 Gebelik: Şiddetli semptomatik AD’de gebelik kontrendikedir. 

Kontrasepsiyondan önce balon valvotomisi ya da cerrahi ile tedavi 

yapılmalıdır. Şiddetli AD ve normal egzersiz testi bulunan asemp-

tomatik hastalardan bazılarında gebelik mümkün olabilir ancak bu 

konu tartışmalıdır. Gebelik sırasında biküspit aorta ile ilişkili aort di-

latasyonu uyarılabileceği ve ilerleyebileceği için aort özel bir dikkat 

gerektirmektedir. Disseksiyon riski vardır (bkz. Bölüm 3.43). Bebek-

te DKH görülme oranı en az %5’dir, ancak daha yüksek olduğu da 

bildirilmiştir. 

 EE proflaksisi: Sadece yüksek riskli hastalarda önerilir (bkz. 

Bölüm 3.3.5).

4.5.2 Supravalvüler aort darlığı
Giriş ve arkaplan

Supravalvüler aort darlığı (SupraAD) tüm sabit LVOTO formlarının 

<%7’sini oluşturmaktadır. Oluşumu, kromozom 7q11.23’de elastin 

Tablo 8 Aort darlığında girişim endikasyonları35

Sınıfa

aÖneri sınıfı
bKanıt düzeyi
AD = aort darlığı; VYA = vücut yüzey alanı; LV = sol ventrikül; LVEF = sol ventrikül 
ejeksiyon fraksiyonu

Şiddetli AD ve kapakla ilişkili semptomlar 
(anjina, dispne, senkop) bulunan hastalara 
kapak replasmanı uygulanmalıdır  

Düzeyb

I B

Şiddetli AD bulunan asemptomatik hastalara 
egzersiz testi sırasında semptomlar gelişmesi 
durumunda cerrahi uygulanmalıdır  

I C

Başka nedenlere bağlı olmadığı sürece şiddetli 
AD’de sistolik LV işlev bozukluğu (LVEF <%50) 
mevcut olduğunda semptomlara bakmadan 
cerrahi uygulanmalıdır 

I C

Şiddetli AD bulunan hastaları asendan aort 
ya da başka bir kapak cerrahisine ya da koroner 
arter baypas greft cerrahisine giderse 
semptomlara bakmadan cerrahi uygulanmalıdır  

I C

Asendan aort > 50 mm ise (27.5 mm/m2 VYA) 
ve kardiyak cerrahi için başka endikasyon 
yoksa semptomlara bakılmadan aort cerrahisi 
düşünülmelidir

IIa C

Endikasyonlar

Şiddetli AD bulunan asemptomatik hastalarda 
egzersiz testi sırasında kan basıncı başlangıç 
değerinin altına düşerse cerrahi düşülmelidir  

IIa C

Şiddetli AD bulunan asemptomatik hastalarda 
ortadan şiddetliye kadar değişen derecede 
kalsifikasyon varsa ve pik hız ilerlemesi 
≥ 0.3 m/s/yıl ise cerrahi düşülmelidir

IIa C

Orta düzeyde AD bulunan ve koroner arter 
baypas cerrahisi ya da asendan aort ya da 
başka bir kapak cerrahisi yapılan hastalarda 
ilave kapak replasmanı düşülmelidir  

IIa C

Düşük gradyanlı şiddetli AD (<40 mmHg) ve 
kontraktil rezervli LV işlev bozukluğunda 
cerrahi düşünülmelidir 

IIa C

Düşük gradyanlı şiddetli AD (<40 mmHg) ve 
kontraktil rezervsiz LV işlev bozukluğunda 
cerrahi düşünülebilir 

IIb C

IIb C
Şiddetli AD ve hipertansiyona bağlı olmayan 
aşırı LV hipertrofisi (≥ 15 mm) bulunan 
hastalarda cerrahi düşünülebilir
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geninde işlev kaybı mutasyonuyla ilişkilidir ve en çok sinotübüler 

kavşakta belirgin olan çeşitli derecelerde obstrüktif arteriyopatiye 

neden olur.49 Ayrıca koroner arter ostiumunun hemen distalinde lo-

kal bir fibröz diyafram olarak ya da daha yaygın biçimde aortada 

lüminal bir daralmayla birlikte kum saati deformitesi şeklinde veya 

asendan aortta diffüz darlık şeklinde oluşabilir. Sıklıkla William-

Beuren sendromunun bir parçası olarak oluşur ve tüm aortta hipop-

lazi, koroner ostiumun tutulumu ya da aort veya pulmoner arterlerin 

majör dallarında darlık ile ilişkili olabilir. 

Klinik tablo ve doğal geçmişi seyir

Hastalar ya çıkış obstrüksiyonu ya da miyokardiyal iskemi semp-

tomları gösterirler. Ani ölüm nadiren oluşur, fakat Williams-Beuren 

sendromu, diffüz periferik PA darlığı ya da KAH ile birlikte olan 

SupraAD’de daha sıktır. 

Tanı çalışması

Genel prensipler için Bölüm 3.2’ye bakınız.

 Bir SupraAD’dan sağ brakiyosefalik artere tercihli bir kan akımı 

jeti (Coanda etkisi) nedeniyle, klinik incelemede sola oranla sağ 

üst ekstremite sistemik basıncında belirgin bir artış ve suprasternal 

aralıkta “thrill” ortaya çıkabilir. 

 Ekokardiyografi anatomik olarak SupraAD tanısının konma-

sını sağlar. Doppler ekokardiyografi basınç gradyanlarını gösterir 

ancak obstrüksiyondaki mevcut basınç azalmasını olduğundan 

yüksek hesaplayabilir.

 Egzersiz testi için valvüler AD’ye bakınız (Bölüm 4.5.1).

 KMR/BT lezyonun kendisinin kesin bir anatomik tanımını sağ-

lamakta ve aort ve dalları (karotid ve renal arter darlığı) ve pulmo-

ner arterlerdeki ilave lezyonları belirlemektedir. 

 Kardiyak kateterizasyon, özellikle Williams-Beuren sendro-

munda riskli olabilir50 ve ancak invazif olmayan ölçüm belirsiz kal-

dığında hemodinamik değerlendirme önerilir. Cerrahi rezeksiyon 

planlanan tüm hastalarda koroner anjiyografi yapılmalıdır. BT inva-

zif anjiyografiden kaçınmayı sağlayabilir. 

 Williams-Beuren sendromu tanısını koymak için fluoresan in 

situ hibridizasyon (FISH) kullanılarak genetik değerlendirme öne-

rilmektedir. 

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 9)

Cerrahi primer tedavidir. Fibröz diyafram ve kum saati deformitesi 

için operasyon mortalitesi oranı <%5’dir. Koroner arterler yüksek 

basınç altında oldukları için, özellikle de kapağın değiştirilmesi 

gerekmediği zaman valvüler AD bulunan hastalarda cerrahi erken 

dönemde düşünülebilir. Ameliyatla onarımın ardından 15 yılda sağ-

kalımın %85 olduğu bildirilmiştir.51 Hastaların ~ %25’inde AY bulu-

nabilir, ancak SupraAD’nin cerrahi olarak düzeltilmesinden sonra 

genellikle ilerleyici değildir. 

İzlem önerileri

Obstrüksiyonun ilerlemesini (nadir), LV büyüklüğü/işlevini ve semp-

tomların gelişimini belirlemek için ve cerrahiden sonra geç darlık 

tekrarını, anevrizma gelişimini (MR/BT) ve KAH oluşumu ya da 

ilerlemesini belirlemek için ekokardiyografi de dahil olmak üzere 

yaşam boyu düzenli izlem gerekir. İzlem, özel EDKH merkezlerinde 

değerlendirmeyi de içermelidir.

İlave konular

 Egzersiz/spor: Valvüler AD’ye bakınız (Bölüm 4.5.1).

 Gebelik: Valvüler AD’ye bakınız (Bölüm 4.5.1). Çocuklar DKH 

oluşumu açısından yüksek risk altındadırlar (ailenin taranması 

önerilir) 

 EE proflaksisi: Sadece yüksek riskli hastalarda önerilir (bkz. 

Bölüm 3.3.5).

4.5.3 Subaortik darlık 
Giriş ve arkaplan

SubAD izole bir lezyon olarak oluşabilir, ancak sıklıkla bir VSD, bir 

AVSD ya da Shone kompleksiyle birliktedir ya da bu lezyonların 

düzeltilmesinden sonra gelişebilir. Prevalans EDKH popülasyo-

nunda %6.5 olarak bildirilmiştir.52 Aort kapağının proksimalinde sol 

ventrikül çıkım yolunda (LVOT) fibröz bir çıkıntı nedeniyle ya da 

fibromüsküler daralma şeklinde oluşur ve hipertrofik kardiyomiyo-

patiden ayrılması gerekir. 

Klinik tablo ve doğal seyir

Klinik seyir son derece değişkendir. Erişkinlerle yapılan bir çalışma-

da sadece 50 yaşın üzerindeki hastalarda obstrüksiyonun şiddeti 

ilerleme göstermiştir.52 AY sıktır ancak nadiren hemodinamik olarak 

anlamlı ya da ilerleyicidir. 

Tanı çalışması

Genel prensipler için Bölüm 3.2’ye bakınız.

 Klinik bulgular sol sternal sınır ve apekste karotislere yayılma-

yan ve sistolik ejeksiyon kliği olmadan sistolik ejeksiyon üfürümünü 

içerir. Diyastolik bir üfürüm AY’yi gösterir. 

 Ekokardiyografi, LVOT anatomisi, ilişkili aort kapağı anormalli-

ği, AY derecesi, LV işlevi, LVH ve ilişkili lezyonları görüntüler. Dopp-

Tablo 9  Supravalvüler aort darlığında girişim endikasyonları

Sınıfa

aÖneri sınıfı
bKanıt düzeyi
cDoppler akım, obstrüksiyonu olduğundan fazla hesaplayabilir ve sol kalp kateterizas-
yonu ile doğrulanmalıdır.  
KAH = koroner arter hastalığı; LV = sol ventrikül; LVH = sol ventrikül hipertrofisi

Semptomatik (istirahatte ya da egzersiz testinde) 
ve ortalama Doppler gradyanı ≥ 50 mmHg olan 
hastalarda cerrahi uygulanmalıdır    

Düzeyb

I C

Ortalama Doppler gradyanı <50 mmHg olan 
hastalarda aşağıdaki durumlarda cerrahi 
uygulanmalıdır: 
• obstrüksiyona bağlanabilen semptomlar 
  (egzersiz dispnesi, anjina, senkop) ve/veya
• LV sistolik işlev bozukluğu (başka açıklama 
  olmadan)
• obstrüksiyona bağlanabilen şiddetli LVH 
  (hipertansiyon ile ilişkili olmayan)
• önemli KAH için cerrahi gerektiğinde

I

I

I

I

C

C

C

C

Ortalama Doppler gradyanı ≥ 50 mmHgc olan,
fakat LV sistolik işlev bozukluğu, LVH ya da 
anormal egzersiz testi bulunmayan 
asemptomatik hastalarda cerrahi risk düşük 
ise onarım düşünülebilir.

IIb C

Endikasyonlar
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ler ekokardiyografi ile subvalvüler obstrüksiyonun şiddeti belirlenir, 

ancak Dopplerle elde edilen gradyanlar, obstrüksiyonu olduğundan 

fazla öngördürebilir ve sol kalp kateterizasyonu ile doğrulanması 

gerekebilir. Nadiren membranı göstermek için TÖE gerekli olur. Üç 

boyutlu TÖE karmaşık LVOT anatomisinin karakterize edilmesine 

yardımcı olabilir. 

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 10)

Cerrahi tedavi fibröz halkanın ve sol septal yüzey boyunca müskü-

ler tabanın dairesel olarak rezeksiyonunu içerir. Fibromüsküler ya 

da tünel tipi SubAD daha yoğun bir rezeksiyonu ya da bir Konno 

işlemini gerektirir. Cerrahi sonuçlar iyidir ancak yeniden darlık olu-

şabilir. Düşük cerrahi risk bulunan ve onarım için uygun olan hasta-

larda, özellikle implant gerekli olmadığı için girişim eşiği aort kapağı 

darlığına göre daha düşüktür. Orta ya da şiddetli AY durumunda 

cerrahi sırasında aort kapağı değiştirilmelidir. 

İzlem önerileri

Operasyon uygulanmamış durumda obstrüksiyonun ilerlemesini, 

AY ve LV işlevini ve boyutunu belirlemek için ekokardiyografi de 

dahil olmak üzere yaşam boyu düzenli izlem gerekir. Ayrıca geç 

darlık nüksü (özellikle izole formlarda ve çocukluk çağındaki cer-

rahi tedavide sıktır), ilerleyici AY, aritmiler, kalp bloğu ve iyatroje-

nik VSD gibi komplikasyonları saptamak için düzenli post-operatif 

izlem gereklidir. İzlem, özel EDKH merkezlerinde değerlendirmeyi 

de içermelidir.

İlave konular

 Egzersiz/spor: Valvüler AD’ye bakınız (Bölüm 4.5.1).

 Gebelik: Sadece gebelik öncesinde cerrahi uygulanması ge-

reken şiddetli, semptomatik SubAD durumunda kontrendikedir 

(asemptomatik şiddetli SubAD’de dahi değerlendirilmelidir). Bölüm 

3.4.3’ bakınız. 

 EE proflaksisi: Sadece yüksek riskli hastalarda önerilir (bkz. 

Bölüm 3.3.5).

4.6 Aort koarktasyonu

Giriş ve arkaplan 

Aort koarktasyonu, sadece aortun daralması şeklinde bir yapı değil 

genel bir arteriyopatinin bir parçası olarak kabul edilmektedir. Ayrı 

bir darlık olarak ya da uzun, hipoplastik aort segmenti şeklinde or-

taya çıkmaktadır. Tipik olarak aort koarktasyonu, duktus arteriyozu-

sun girdiği yerde bulunmaktadır ve sadece nadir vakalarda ektopik 

olarak oluşmaktadır (asendan, desendan ya da abdominal aort).

 Aort koarktasyonu, tüm doğumsal kalp defektlerinin %5-8’ini 

oluşturmaktadır. İzole formların prevalansı 10 000 canlı doğumda 

~ 3 şeklindedir. 

 İlişkili lezyonlar biküspit aorta (%85’e kadar), subvalvüler, val-

vüler ya da supravalvüler AD, mitral kapak darlığı (paraşüt mitral 

kapak, Shone sendromu olarak bilinen bir kompleks) ya da komp-

leks konjential kalp defektlerini içerir. Aort koarktasyonu, Turner, 

Williams-Beuren ya da doğumsal rubella sendromları, nörofibro-

matoz, Takayasu aortiti, veya travma ile de ilişkili olabilir. 

 Aortada koarktasyon varlığı, LV üzerinde anlamlı ardyük oluş-

turur, bunun sonucunda duvar stresi artar, kompensatuar LVH, LV 

işlev bozukluğu ve arteriyel kollateral gelişimine yol açar. 

 Asendan ve desendan aortada erken elastik lif parçalanmasıy-

la birlikte ‘kistik mediyal nekroz’ ve fibrozis saptanmış, sonuçta aort 

ve karotid arterlerdeki sertlik (stifness) artmıştır.53

Klinik tablo ve doğal seyir

Belirti ve semptomlar, koarktasyonun şiddetine bağlıdır. Şiddetli 

koarktasyon bulunan hastalar yaşamın erken döneminde belirti ve 

semptomlar ortaya koyarken, kısmen hafif olan vakalar erişkinlik 

dönemine kadar belirgin hale gelmezler. 

 Anahtar semptomlar başağrısı, burun kanaması, baş dönmesi, 

kulakta çınlama, nefes darlığı, abdominal anjina, klaudikasyo, ba-

cak krampları, egzersizde bacak yorgunluğu ve soğuk ayağı içere-

bilir.

 Doğal seyir sol kalp yetersizliği, intrakraniyal kanama (Berry 

anevrizmasından), EE, aort rüptürü/diseksiyonu, prematüre koro-

ner ve serebral arter hastalığı ve ilişkili kalp defektleriyle komplike 

hale gelebilir.54,55

Tanı çalışması

Genel prensipler için Bölüm 3.2’ye bakınız.

 Klinik özellikler üst vücutta sistolik hipertansiyon, alt vücutta hi-

Tablo 10  Subaortik darlıkta girişim endikasyonları

Sınıfa

aÖneri sınıfı
bKanıt düzeyi
cDopplerle elde edilen gradyanlar obstrüksiyonu olduğundan fazla öngördürebilir ve 
sol kalp kateterizasyonu ile doğrulanması gerekebilir.  
dValvüler kalp hastalığı tedavisiyle ilgili ESC kılavuzlarına35 bakınız
AY = aort yetersizliği, -VYA = vücut yüzey alanı; EF = ejeksiyon fraksiyonu; LV = sol 
ventrikül; LVEF = sol ventrikül ejeksiyon fraksiyonu; LVESD = sol ventrikül sistol sonu 
çapı; LVH = sol ventrikül hipertrofisi

Semptomatik (istirahat halinde ya da egzersiz 
testinde) ve ortalama Doppler gradyanı 
≥ 50 mmHgc olan ya da şiddetli AY bulunan 
hastalarda cerrahi uygulanmalıdır    

Düzeyb

I C

Aşağıdaki durumlarda asemptomatik hastalarda 
cerrahi düşünülmelidir:

- LVEF <%50 (düşük akım nedeniyle gradyan 
<50 mmHg olabilir) IIa C

Endikasyonlar

- Şiddetli AY ve LVESD >50 mm 
(ya da 25 mm/m2 VYA) ve/veya EF <%50d IIa C

- Ortalama Doppler gradyanı ≥ 50 mmHgc ve 
belirgin LVH IIa C

- Ortalama Doppler gradyanı ≥ 50 mmHgc ve 
egzersiz testinde anormal kan basıncı yanıtı IIa C

Aşağıdaki durumlarda asemptomatik hastalarda 
cerrahi düşünülebilir:

- Ortalama Doppler gradyanı ≥ 50 mmHgc, LV 
normal, egzersiz testi normal ve cerrahi risk 
düşük

IIb C

- AY ilerlemesi belgelenmiş ve AY hafiften daha 
ileri düzeye gelmiş (daha fazla ilerlemeyi 
önlemek için) 

IIb C
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potansiyon, alt ve üst ekstremiteler arasında bir kan basıncı farkı 

(>20 mmHg önemli aort koarktasyonunu gösterir), radyofemoral 

nabız gecikmesi ve palpe edilebilir kollateralleri içermektedir. 

 Diğer bulgular suprasternal “thrill”, sırtta vasküler bir üfürüm 

ya da sürekli bir üfürümdür (kollateral damarlara bağlı). Radyog-

rafi bulguları üçüncü ve dördüncü kostada kollaterallerden dolayı 

çentiklenme, ektazik bir asendan aorta, desendan aortada kıvrım-

laşma ya da çift kontür (‘şekil 3’ belirtisi) ve sol subklavyen arterin 

genişlemesini içerebilir.

 Ekokardiyografi koarktasyonun yeri, yapısı ve derecesi, LV iş-

levi ve hipertrofisi, ilişkili kardiyak anormallikler ve aortik ve supra-

aortik damar çapları hakkında bilgi sağlar. Doppler gradyanları 

doğumsal ya da post-operatif koarktasyonun ölçümünde yararlı de-

ğildir. Önemli koarktasyon ya da koarktasyon nüksünün en güvenilir 

belirtisi bir diyastolik ‘kaçış’ fenomenidir. 

 Aşırı kollaterallerin varlığında ölçülen gradyanlar güvenilir de-

ğildir. Cerrahi onarımdan sonra, anlamlı daralma olmasa bile aort 

uyumunun olmaması nedeniyle sistolik akım hızlarında artış ortaya 

çıkabilir. 

 KMR ve BT erişkinlerde tüm aortu değerlendirmek için tercih 

edilen invazif olmayan tekniklerdir. Her ikisi de aort daralmasının 

yeri, uzunluğu ve derecesi, aort kavsi, pre ve post-stenotik aort 

ve kollaterallerin incelenmesini sağlamaktadır. Her iki yöntem de 

anevrizma, darlık nüksü ya da rezidüel darlık gibi komplikasyonları 

göstermektedir (bkz. Bölüm 3.2.2 ve 3.2.3).

 Manometri ile birlikte kardiyak kateterizasyon (iyi gelişmiş 

kollateralleri yoksa pikten pike >20 mmHg’lik gradyan hemodina-

mik olarak anlamlı bir aort koarktasyonunu göstermektedir) ve an-

jiyografi birçok merkezde operatif ya da girişimsel tedaviden önce 

koarktasyonun değerlendirmesi için altın standarttır (bkz. Bölüm 

3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 11)

Uygun bir anatomi ile birlikte olan doğumsal aort koarktasyonun-

da stent uygulaması birçok merkezde erişkinlerdeki ilk tedavi se-

çeneği haline gelmiştir. Kaplı ya da kapsız stent kullanımı sorunu 

henüz çözümlememiştir. Biyolojik olarak çözünür stentler gelişme 

aşamasındadır.

 Tekrarlayan ya da rezidüel koarktasyonu olan erişkinlerde stent 

implantasyonu ile birlikte olan ya da olmayan anjiyoplastinin uzman 

ellerde56 etkili olduğu gösterilmiş ve eğer anatomi uygun ise terci-

hen stent uygulaması ilk seçenek haline gelmiştir.

 Operasyon teknikleri rezeksiyon ve uç-uca anastomoz, rezek-

siyon ve uzatılmış uç-uca anastomoz, prostetik yama aortoplastisi, 

subklavyen flap aortoplastisi, bir (tüp) greft interpozisyonu ve bay-

pas tüp (“jump”) greftlerini içermektedir. 

 Erişkinlerde aort koarktasyonunda nüks onarımı komplike ola-

bilir ve anatomisi karmaşık olgularda asendan aortdan-desendan 

aortaya konduit tercih edilebilir. Basit koarktasyondaki cerrahi risk 

günümüzde < %1 olsa da, 30-40 yaşın üzerinde anlamlı derecede 

artmaktadır. Ayrıca spinal kanal hasarı riski de bulunmaktadır. 

 Koarktasyon, aortun lokalize bir hastalığı olmadığı için aşağı-

daki eşlik eden problemler girişim yapılmasını gerektirebilir:

• Koarktasyon ile ilişkili önemli aort kapağı darlığı veya yetersiz-

liği

• Çapı > 50 mm [>27.5 mm/m2 vücut yüzey alanı (VYA)) olan 

asendan aort anevrizması ya da hızlı ilerleme

• Daha önceki koarktasyon bölgesinde anevrizma

• Willis poligonunda semptomatik ya da büyük anevrizmalar

Tedavi, DKH konusunda yoğun deneyime sahip merkezlerde ya-

pılmalıdır. 

İzlem önerileri

Rezidüler, sekeller ve komplikasyonlar aşağıda sıralanmıştır:

• Başarılı bir tedavinin ardından dahi istirahat ya da egzersiz 

sırasında arteriyel hipertansiyon yaygındır ve prematür KAH, 

ventrikül işlev bozukluğu ve aorta ya da serebral anevrizma 

rüptürü için önemli bir risk faktörüdür.57 Arkus geometrisi (gotik, 

krenel, normal) hipertansiyon gelişiminde rol oynayabilir. İzole, 

egzersiz ile indüklenen hipertansiyonun önemi tartışma konu-

sudur.

• Tekrarlayan ya da rezidüel aort koarktasyonu, sistemik arteriyel 

hipertansiyonu ve sonuçlarını indükleyebilir ya da şiddetlendi-

rebilir.

• Asendan aort ya da girişim yerindeki anevrizmalar da rüptür 

ve ölüm riski oluşturmaktadır.58 Yama onarımları (örn. Dacron 

ile) özel bir onarım bölgesi anevrizması riski oluşturmaktadır 

ve düzenli olarak görüntülenmelidir.

• Biküspit aort kapağı, mitral kapak hastalığı, prematür KAH ve 

Willis poligonunun “berry” anevrizmaları dikkat gerektirir (gü-

nümüzde çoğu klinisyen asemptomatik hastaların rutin olarak 

taranması için endikasyon görmemektedir).

Tüm koarktasyon hastaları, özel EDKH merkezlerindeki değerlen-

dirme de dahil olmak üzere en az iki yılda bir değerlendirilmelidir. 

Onarım ya da girişim sonrası anatomi ve komplikasyonları (darlık 

nüksü ya da anevrizma oluşumu) belgelemek için aort görüntüle-

mesi (tercihen MR ile) gereklidir. Görüntüleme aralıkları başlangıç-

Tablo 11  Aort koarktasyonunda girişim endikasyonları

Sınıfa

aÖneri sınıfı
bKanıt düzeyi
MR = manyetik rezonans; BT = bilgisayarlı tomografi; LVH = sol ventrikül hipertrofisi

Semptomlardan bağımsız olarak üst ve alt 
ekstremiteler arasında invazif olmayan 
> 20 mmHg basınç farkı olan ancak ve üst 
ekstremitede hipertansiyon (erişkinlerde 
>140/90 mmHg), egzersiz sırasında patolojik 
kan basıncı yanıtı ya da önemli LVH bulunan 
tüm hastalara girişim uygulanmalıdır

Düzeyb

I C

Basınç gradyanından bağımsız olarak diyafram 
düzeyindeki aort çapına oranla ≥%50 aort 
daralması bulunan hipertansif hastalarda (MR, 
BT ya da invazif anjiyografide) girişim 
düşünülmelidir 

IIa C

Endikasyonlar

Basınç gradyanı ve hipertansiyonun varlığından 
bağımsız olarak diyafram düzeyindeki aort 
çapına oranla ≥%50 aort daralması bulunan 
hipertansif hastalarda (MR, BT ya da invazif 
anjiyografide) girişim düşünülebilir

IIb C
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taki patolojiye göre değişmektedir. 

İlave konular

 Egzersiz/spor: Rezidüel obstrüksiyon bulunmayan ve istira-

hatte ve egzersiz sırasında normotansif hastalar, yarışmalı yoğun 

statik sporlar dışında, kısıtlama olmadan genellikle normal aktif 

yaşantılarına devam edebilirler. Arteriyel hipertansiyon, rezidüel 

obstrüksiyon ya da diğer komplikasyonlar bulunan hastalar, prob-

lemlerinin ciddiyeti ile orantılı olarak ağır izometrik egzersizlerden 

kaçınmalıdırlar.

 Gebelik: Başarılı bir koarktasyon tedavisinden sonra, bir-

çok kadın büyük problemler olmadan gebeliği tolere etmektedir.59 

Özellikle düzeltilmemiş aort koarktasyonu bulunan, ayrıca onarım 

sonrasında arteriyel hipertansiyon, rezidüel koarktasyon ya da aort 

anevrizmaları bulunan kadınlar gebelik ve doğum sırasında aort 

rüptürü ve serebral anevrizma rüptürü açısından artmış risk altın-

dadırlar. Artmış düşük sıklığı ve hipertansif bozukluklar bildirilmiştir 

(bkz. Bölüm 3.4.3).

 EE proflaksisi: Sadece yüksek riskli hastalarda önerilir (bkz. 

Bölüm 3.3.5).

4.7 Marfan sendromu
Giriş ve arkaplan

Marfan sendromu, çok değişken derecelerde kardiyovasküler, deri 

ve iskelet, oküler, pulmoner ve duramater anormallikleri ile karşı-

mıza çıkabilen, otozomal dominant bir bağ dokusu bozukluğudur. 

Prevalansı 10.000’de ~ 2-3’dür ve ~ %25-30’u yeni mutasyonlara 

bağlıdır. Marfan sendromu ekstasellüler matrikste bir glikoprotein 

olan fibrillin-1’i kodlayan 15q21 kromozomunda FBN1 genindeki 

mutasyonlar nedeniyle oluşur. Fibrillindeki bir eksiklik destek do-

kuların zayıflamasına ve transforme edici büyüme faktörü-b’nın 

(TGF-b) regülasyonunda bozukluğa neden olur. Binden fazla mu-

tasyon saptanmış, bunların hemen hemen tamamının etkilenmiş 

bir aileye özel olduğu saptanmıştır. Kesin Marfan sendromu tanısı 

konmuş hastaların %10’unda henüz bir FBN1 mutasyonu sapta-

mak mümkün olmamıştır.

Klinik tablo ve doğal seyir

Prognoz esas olarak, majör ölüm nedenleri olan aort diseksiyonu 

veya rüptürüne yol açan ilerleyici aort dilatasyonu tarafından be-

lirlenir. Tedavi edilmemiş hastalarda ortalama sağkalım 40 yıldır. 

Hastaların %60-80’inde aort kökünde genişleme saptanmıştır. Di-

latasyon hızı heterojendir ve öngörülemez. Tip A disseksiyon riski 

artan aort kökü çapıyla kesin olarak orantılı şekilde artmaktadır, 

ancak sadece hafif aort dilatasyonu bulunan hastalarda dahi na-

diren diseksiyon gelişebilmektedir. Aortun diğer bölümleri de ge-

nişleyebilir. Aortası dilate olan hastalar genellikle asemptomatiktir. 

Önemli aortik, trikuspid ya da mitral yetersizlik varlığı aşırı ventrikü-

ler hacim yüklenmesi semptomlarına neden olabilir, ancak bağım-

sız biçimde LV hastalığı da ortaya çıkabilir. Marfan sendromu, çeşit-

li sendromlar arasında belirgin klinik çakışmalar olması nedeniyle 

Loeys-Dietz sendromu, ailevi aort anevrizması, aort dilatasyonuyla 

birlikte biküspit aort kapağı, ailevi ektopia lentis, MASS fenotipi, 

ve Ehlers-Danlos sendromu gibi Marfan semptomlarını çok benzer 

şekilde taklit eden diğer kalıtsal bağ dokusu bozukluklarıyla karış-

tırılabilir. 

Tanı çalışması

Hastalığın erken belirlenmesi ve tanının erken konması kritiktir, 

çünkü profilaktik cerrahi aort diseksiyonu ve rüptürünü önleyebilir. 

Marfan sendromunun arkasındaki moleküler mekanizmaların ay-

dınlatılması tanı testlerinin gelişmesine yardımcı olacaktır. Doğru 

tanı kesinlikle multidisipliner bir ekip gerektirmektedir. Günümüzde, 

Marfan sendromu tanısı öncelikle klinik belirtilere dayanmaktadır; 

kesin tanı için iki farklı organ sisteminde birer majör belirtinin oluş-

ması ve üçüncü bir organ sistemi katılımı gerekmektedir (Ghent 

sınıflandırması).60 Bu kriterler yeniden gözden geçirilmiştir ve muh-

temelen gelecekteki uygulamada yeni sınıflandırma61eskisinin yeri-

ne geçecektir. Marfan sendromunun iki önemli özelliğine daha fazla 

ağırlık verilecektir: aort kökü anevrizması/diseksiyonu ve “ektopia 

lentis”. Ek olarak, moleküler genetik teste de daha önemli bir rol 

verilmiştir.61

 Aort kökünün ekokardiyografik değerlendirmesi maksimum 

çapın belirlenmesine ek olarak arkus, sinüs, sinotübüler kavşak ve 

distal asendan aort düzeylerinin ölçümlerini de içermelidir. Ekokar-

diyografi, LV işlevi, aort kapağı ve AY ya da mitral kapak ve/veya 

trikuspid kapak prolapsusu ve yetersizliğinin değerlendirilmesini 

sağlamaktadır. Eğer aort diseksiyonundan şüpheleniliyorsa ve pre-

operatif olarak TÖE yararlı olabilir. 

 Her hastada, kök dışındaki aort bölümlerini de içeren, tüm aor-

tun görüntüsünü sağlayan MR ya da BT yapılmalıdır. MR ile ölçüle-

bilen torasik desendan aortun elastisitesi, ilerleyici desendan aort 

dilatasyonunun bağımsız bir habercisi gibi görünmektedir.62

 Kateter manipülasyonu, zayıflamış aort duvarında diseksiyon 

riski taşıyabileceği için cerrahi öncesinde KAH’ın dışlanması için 

tercihli olarak BT koroner anjiyografi kullanılmalıdır. 

 Ventriküler aritmiler, ileti bozuklukları ve AKÖ oluştuğu için 

semptomatik hastalarda Holter takibi yapılmalıdır.

Tıbbi tedavi

Hem tıbbi, hem de cerrahi tedaviler yaşam beklentisini 60-70 yıla 

kadar uzatmıştır. b-blokerler en azından erişkinlerde aort dilatas-

yonu hızını azaltabilir ve sağkalımı iyileştirebilir.63,64 Sistolik kan 

basıncının <120 mmHg, aort diseksiyonu bulunan hastalarda ise 

110 mmHg olmasını hedefleyen yoğun antihipertansif ilaç tedavisi 

önemlidir. TGF-b antagonizmasına neden olduğu için anjiyotensin 

II reseptör 1 blokeri losartan potansiyel olarak yararlıdır. Losar-

tanın yararlı etkisini değerlendiren klinik çalışmalar halen devam 

etmektedir. Günümüzde, çoğu merkezde aort komplikasyonlarının 

önlenmesi için standart tedavi, b-bloker kullanımı olmaya devam 

etmektedir. Cerrahiden sonra ilaç tedavisine devam edilmelidir.

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 12)

Aort kapağı ve asendan aortun bileşik replasmanı, uzman ellerde 

düşük riskli ve oldukça uzun dayanan bir operasyon haline gelmiş-

tir (operasyon mortalitesi elektif cerrahi için %1.5 ve acil operasyon-

lar için %11.7 olarak bildirilmiştir). Beş ve 10 yıllık sağkalım oranları 

sırasıyla %84 ve %75 olarak bildirilmiştir.65 Bununla birlikte, Marfan 

sendromu aort hastalığının diğer etiyolojilerine göre belirgin olarak 

daha sık diseksiyon nüksü ve tekrarlayan anevrizma riskiyle ilişkili 

olmuştur. 
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 Anatomik olarak normal kapaklara sahip olan ve yetersizli-

ğin dilate annulus ya da diseksiyona bağlı olduğu hastalarda, bir 

Dacron protezi ile kök replasmanı ve koroner arterlerin protez içi-

ne yeniden implantasyonu (David prosedürü) ya da aort kökünün 

yeniden modellenmesiyle (Yacoub prosedürü) kapağı koruyucu 

operasyonlar artık tercih edilen cerrahi işlemler haline gelmişlerdir. 

Bununla birlikte AY, 10 yıl sonra hastaların %20’sinde yeniden ope-

rasyon yapılmasını gerektiren yaygın bir komplikasyondur. Marfan 

sendromunda kapağı koruyucu aort kökü replasmanının uzun va-

deli sonuçları henüz bilinmemektedir. 

 Kadınlarda aorta ortalama 5 mm daha küçüktür ve bu durum 

kısmen daha küçük bir VYA ile açıklanmaktadır.68 Ufak-tefek kişiler-

de operasyon kararı verilirken muhtemelen VYA 2.75 cm/m2 şeklin-

de ayarlanmış bir indeksli çap kullanılmalıdır.69

 Eğer gerekli olursa aortun tüm parçaları protez ile değiştirilebi-

lir. 

 Desendan torasik aortun endovasküler stent greftlemesinin ar-

dından kısa vadeli başarı konusunda çok az rapor bulunmasına 

rağmen, geleneksel açık cerrahi onarımı riskinin kullanımını kısıtla-

yacak derecede yüksek olduğu düşünülmüyorsa, Marfan sendrom-

lu hastalarda stent greftlemesi önerilmez.70

İzlem önerileri

Yaşam boyu ve düzenli izlem özel bir merkezde yeterli uzmanlığa 

sahip uzmanların katılımını gerektirir. Özellikle eğer bir miktar di-

seksiyon kalmışsa, aort kökünün ekokardiyografik görüntülemesi 

ve tüm aortun MR görüntülemesi (veya eğer MR kontrendike ise 

BT) kritik bir öneme sahiptir. Valvüler yetersizlik ve ventrikül işlevi 

ekokardiyografi aracılığıyla izlenebilir. 

 Stabil hastalarda ekokardiyografi ile yıllık izlem gerekir. Kökün 

dışında aort boyutu normal ise MR başlangıçta yapılmalı ve en az 

5 yılda bir tekrar edilmelidir. Kök dışında bir anevrizma oluşması 

durumunda MR yılda en az bir kez tekrar edilmelidir.

İlave konular

 Egzersiz/spor: Hastalara maksimum kapasitede egzersiz yap-

maktan, yarışmalı, temaslı ve izometrik sporlardan kaçınmaları 

önerilmelidir. 

 Gebelik: Marfan sendromlu bir anneden doğan bir çocuğun bu 

durumdan etkilenme şansı %50’dir (genetik danışmanlık). Aort çapı 

> 45 mm olan kadınlar yüksek diseksiyon riski nedeniyle onarım 

yapılmadan gebe kalmamaları konusunda ciddi bir şekilde uyarıl-

malıdır. Tamamen güvenli bir çaptan sözetmek mümkün değilse de, 

<40 mm’lik aort çapı nadiren problem oluşturmaktadır. Aorta çapı 

40 ila 45 mm arasında ise, önceki aort gelişimi ve aile öyküsü ge-

beliğin aort onarımıyla birlikte olması ya da olmaması konusunda-

ki öneride bulunmak önemlidir.71 Asendan aortun onarılmasından 

sonra da Marfan hastaları rezidüel aortun diseksiyonu açısından 

risk altında kalmaktadır. Bkz. Bölüm 3.4.3.

 EE proflaksisi: Sadece yüksek riskli hastalarda önerilir (bkz. 

Bölüm 3.3.5).

4.8 Sağ ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu 
Giriş ve arkaplan 

Sağ ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu (RVOTO), subinfundibüler, 

infundibüler, valvüler veya supravalvüler düzeylerde oluşabilir. 

 Subinfundibüler darlık veya DCRV genellikle bir VSD ile bağ-

lantılıdır. Bu durum RV’nin hipertrofiye uğramış yüksek basınçlı 

“inlet” ve düşük basınçlı, apikal kısımları hipertrofiye uğramamış 

ve obstrüktif olmayan infundibüler kısımdan ayıran belirgin veya 

hipertrofiye uğramış kas bantları veya kenarları arasındaki daral-

madan kaynaklanır.72

 İnfündibüler darlık genellikle diğer lezyonlarla birlikte, özellikle 

de VSD, ToF ile ve valvüler pulmoner darlığa (PD) sekonder ola-

rak oluşur (reaktif miyokart hipertrofisi). İnfundibüler düzeyde ve bir 

derecede de subinfundibüler düzeyde obstrüksiyon dinamik olma 

eğilimi gösterir, bu da açıklığın sistol sırasında daralması anlamına 

gelir. 

 Valvüler PD genellikle izole bir lezyondur. Tüm doğumsal kalp 

defektlerinin ~%7-12’sinde görülür ve tüm RVOTO’ların %80-90’ın-

dan sorumludur. Kalıtım oranı %1.7 ila 3.6 arasında değişir. Bü-

yük ölçüde özgün duvar anomalileri nedeniyle ve hemodinamikten 

bağımsız olarak pulmoner gövde ve sol-PA dilatasyonu oluşabilir; 

sağ-PA genellikle daha az etkilenir. En sık olarak merkezi açıklığı 

dar, fakat kapak kökü hareketli olarak korunmuş, tipik kubbe biçi-

minde bir pulmoner kapak söz konusudur. Küspisleri iyi hareket et-

meyen ve miksomatöz bir kalınlaşma gösteren displastik pulmoner 

kapak daha nadirdir (%15-20; tedavi edilmemiş yetişkinlerde daha 

da nadir) ve sıklıkla Noonan sendromunun bir parçasıdır. “Şişe bi-

çimli” sinüsler ve kapağın birleştiği kenarda darlıkla birlikte pulmo-

ner kapağın kum saati biçimindeki bir deformitesi de tanımlanmış-

tır. Yetişkinlerde dar bir pulmoner kapak yaşamın ileri evrelerinde 

kalsifiye olabilir. 

 Supravalvüler PD veya pulmoner arteriyel darlık ana pulmo-

ner gövde, pulmoner arter bifürkasyonu veya pulmoner dalların 

daralmasından kaynaklanır. Nadiren tek başına oluşur ve ToF, 

Williams–Beuren sendromu, Noonan sendromu, Keutel sendromu, 

doğumsal rubella sendromu veya Alagille sendromunda oluşabilir. 

Darlık ana dallarda veya daha periferik olarak yer alabilir; tek başı-

Tablo 12  Marfan sendromunda aort cerrahisi endikasyonları67

Sınıfa

aÖneri sınıfı
bKanıt düzeyi
cValvüler kalp hastalığı için ESC kılavuzları biraz daha katıdır, diğer bulgular olmadan 
sadece bir çap (45 mm) önerilmektedir.
AY = aort yetersizliği; MY = mitral yetersizliği

Aort kökü maksimum çapı aşağıdaki, düzeyde 
olduğunda hastalara cerrahi uygulanmalıdır:

Düzeyb

• >50 mm I Cc

Endikasyonlar

• 46-50 mm ve aşağıdakilerle birlikte ise:
- ailede diseksiyon öyküsü veya
- tekrarlanan ölçümle doğrulandığı üzere  
>2 mm/yıl ilerleyici genişleme veya
- şiddetli AY ya da MY veya
- gebelik isteği

I
I

I
I

C
C

C
C

• Aortun diğer bölümleri >50 mm ya da 
genişleme ilerleyici olduğunda hastalarda 
cerrahi düşünülmelidir

IIa C
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na veya diffüz (hipoplastik) olabilir veya belirgin oklüzyon görülebilir 

ve tek ya da çoklu darlık biçiminde izlenebilir. Darlık daha önce bir 

PA bandı yerleştirilmesine ikincil olarak, ya da eski bir şant yerinde 

de oluşabilir. ≥%50’lik bir çap darlığı genellikle önemli kabul edilir 

ve bir basınç gradyanı olması ve proksimal PA’da hipertansiyonla 

sonuçlanması beklenir.

Klinik tablo ve doğal seyir

Subinfundibüler/infundibüler: Cerrahi girişim uygulanmamış 

DCRV’li yetişkin hastalar asemptomatik olabilir veya hekime anjina, 

dispne, baş dönmesi veya senkopla başvurabilirler. Obstrüksiyo-

nun derecesi zaman içinde ilerler.73 

 Valvüler: Hafif ila orta derecede PD bulunan hastalar genellikle 

asemptomatiktir. Operasyon geçirmemiş yetişkinlerde hafif valvüler 

PD genellikle ilerleyici değildir.74 Orta düzeyde PD, reaktif miyokart 

hipertrofisi nedeniyle valvüler düzeyde (kalsifikasyon) veya subval-

vüler düzeyde ilerleme gösterebilir. Şiddetli darlıklı hastalar hekime 

dispne ve azalmış egzersiz kapasitesi ile başvurabilir ve daha kötü 

prognoz gösterebilirler. 

 Supravalvüler: Hastalar asemptomatik olabilir veya dispne ile 

egzersiz kapasitesinde düşüş belirtileri gösterebilirler. Genellikle 

bazı sendromlar çerçevesinde fark edilir veya pulmoner hipertan-

siyon kuşkusuyla havale edilebilirler. Periferik PA darlığı şiddetli 

düzeye ilerleyebilir. 

Tanı çalışması

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 Klinik bulgular arasında obstrüksiyon boyunca sert sistolik üfü-

rüm ve ikinci kalp sesinde çiftleşme bulunur. Periferik PD’de sisto-

lik üfürüm tipik olarak akciğer alanlarında duyulur. Göğüs röntgeni 

bulguları pulmoner kapakta kalsifikasyon, pulmoner gövdede ve sol 

PA’da dilatasyon ve sağ kalp genişlemesidir.

 Ekokardiyografi RVOTO düzeyinin, pulmoner kapak anatomi-

sinin, sağ ventrikül hipertrofisinin (RVH) ve eşlik eden lezyonların 

görselleştirilmesini sağlayan birinci sıra tanı tekniğidir. Doppler eko-

kardiyografisi obstrüksiyon boyunca gradyanı, pulmoner yetmezlik 

(PY) ve triküspid yetersizliğinin (TY) varlığını ve şiddetini ve RV sis-

tolik basıncının ölçümünü sağlar. DCRV kaynaklı jetin VSD kaynaklı 

veya infundibüler ya da valvüler darlıktan dolayı oluşan akımdan 

ayrılması için büyük dikkat gösterilmelidir. Pik RV sistolik basıncı, 

farklı düzeylerde aynı anda bulunabilen birden fazla obstrüksiyonun 

sonucu olabilir. Tübüler darlıklı hastalar ile seri darlıklı (subvalvüler 

ve valvüler) hastalarda Doppler gradyanları güvenilmez olabilir (ol-

duğundan yüksek tahmin). DCRV’li hastalarda bir akımın örneklen-

mesi aksiyal olmayabileceğinden pik gradyan darlığın olduğundan 

düşük tahminine yol açar. Ekokardiyografi periferik PD’nin tanım-

lanması açıcından daha az değerlidir.

 Obstrüksiyon boyunca olan pik gradyanı <36 mmHg ise (pik 

hız <3m/s) RVOTO hafif, 36 ila 64 mmHg (pik hız 3-4 m/s) ise orta 

düzeyde ve gradyan >64 mmHg ise (pik hız >4 m/s) şiddetli ka-

bul edilir. Doppler ölçümleri güvenilmez olabileceğinden (yukarıda 

açıklanmıştır), şiddetin değerlendirilmesinde ek olarak RV basıncı-

nın tahmini ile TY hızı her zaman dikkate alınmalıdır.46 

 KMR ve BT sıklıkla obstrüksiyonun düzey(ler)ini, özellikle de 

subinfundibüler, kondüit veya PA dalı düzeylerinde belirleyen ve 

RV’nin değerlendirilmesini sağlayan önemli ek bilgiler sağlar. Bun-

lar pulmoner dilatasyon ve periferik PD’nin görüntülenmesi için ter-

cih edilen yöntemlerdir. Nükleer teknikler periferik PD durumlarında 

akciğerlerin değişik segmentlerindeki perfüzyon anormalliklerini 

ortaya koyabilirler (MR ile de ölçülebilir).

 Kardiyak kateterizasyon obstrüksiyonun büyüklüğü, şiddeti 

ve düzeyinin onaylanması için gerekli olabilir (örn. DCRV). Koroner 

anjiyografi için Bölüm 3.2.5’e başvurun.

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 13)

Kateter girişimi kapakları displastik olmayan valvüler PD’li (balon 

valvotomi) ve periferik PD’li (stent) hastalar için önerilir.75

 Subinfundibüler veya infundibüler PD’li ve hipoplastik pulmoner 

annulus’lu, displastik pulmoner kapaklı hastalar ve şiddetli PY veya 

şiddetli TY gibi cerrahi bir yaklaşımı gerektiren ilişkili lezyonları bu-

lunan hastalara cerrahi tedavi önerilir. Anatomik olarak perkütan 

tedaviye uygun olmayan periferik PD’li hastalarda cerrahi girişim 

gerekli olabilir. Subinfundibüler darlık ve ilişkili VSD’ye cerrahi yak-

laşım RA yoluyla obstrüksiyonsuz infundibulum ve pulmoner kapa-

ğı koruyacak biçimde olabilir.

 Hem cerrahi, hem de kateterle uygulanan girişimler yalnızca 

DKH üzerine uzman merkezlerde uygulanmalıdır. 

 Subvalvüler, valvüler ve supravalvüler PD’li hastalarda belirgin 

biçimde dilate bir pulmoner gövde görülebilir. Düşük basınçlı ve 

yüksek oranda elastik bu damarlarda rüptür son derece nadirdir ve 

Tablo 13  Sağ ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonunda girişimin 
endikasyonları 

Sınıfa

aÖneri sınıfı.
bKanıt düzeyi.
ASD = atriyal septal defekt; PD = pulmoner darlık; RV = sağ ventrikül; RVOTO = 
sağ ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu; TY = triküspid yetersizliği; VSD = ventriküler 
septal defekt.

RV işlevinin normal olması ve kapak 
replasmanına gerek bulunmaması koşuluyla 
Doppler pik gradyanı >64 mmHg (pik hız >4m/s) 
ise her düzeyde RVOTO semptomlara 
bakılmaksızın onarılmalıdır.

Düzeyb

I C

Valvüler PD’de balon valvotomi tercih edilen 
girişim olmalıdır. I C

Endikasyonlar

Balon valvotominin etkisiz kaldığı ve cerrahi 
kapak replasmanının tek seçenek olduğu 
asemptomatik hastalarda sistolik RV basıncı 
>80 mmHg (TY hızı >4.3 m/s) ise cerrahi girişim 
uygulanmalıdır. 

I C

Gradyanı <64 mmHg olan hastalarda girişim 
aşağıdaki durumlarda düşünülmelidir: 
• PD ile ilişkili semptomlar veya
• RV işlevinde düşüş veya
• (Genellikle ilerleyici) çift odacıklı RV veya
• Önemli aritmiler veya
• Bir ASD veya VSD yoluyla sağdan sola şant.

IIa C

Periferik PD’de, çapta >%50 oranında daralma, 
sistolik RV basıncı >50 mmHg ve/veya akciğer 
perfüzyon anomalilerinin bulunması durumunda 
semptomlardan bağımsız olarak onarım 
düşünülmelidir. 

IIa C
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bu pulmoner anevrizmalar genellikle girişim yapılmasını gerektir-

mez.76 

 RV-PA kondüiti için bkz Bölüm 4.16.

İzlem önerileri

RVOTO hastaları düzenli ekokardiyografik görüntülemelerle yaşam 

boyu izlenmelidir. İzlem sıklığı lezyonun şiddetine bağlı ise de, bir-

çok hasta için uzman EDKH merkezlerinde değerlendirmeyi de 

kapsayan yıllık muayene gereklidir. Hafif valvüler veya hafif rezidüel 

PD’nin 5 yılda bir kez görülmesi yeterlidir.77

İlave konular 

 Egzersiz/spor: Hafif (rezidüel) PD bulunan hastalarda bir kısıt-

lamaya gerek yoktur. Orta düzeyde PD bulunan hastalar yarışmalı 

sporları ile statik sporlardan uzak durmalıdırlar. Şiddetli PD bulu-

nan hastalarda yalnızca düşük yoğunluklu sporlara izin verilebilir.

 Gebelik: RVOTO çok şiddetli düzeyde değilse veya RV ye-

tersizliği temel bir sorun değilse genellikle gebelik iyi tolere edilir. 

Gebelik sırasında perkütan balon valvotomi uygulanabilirse de bu 

uygulama nadiren gerekli olur (bkz Bölüm 3.4.3).

 EE profilaksisi: Yalnızca yüksek risk altındaki hastalarda öne-

rilir (bkz. Bölüm 3.3.5).

4.9 Ebstein anomalisi 
Giriş ve arkaplan

Ebstein anomalisi - oldukça nadir görülen bir hastalıktır - anormal 

biçimde oluşmuş ve daha apikal olarak yerleşik triküspid kapak 

yaprakçıkları ile karakterizedir. Triküspid kapak açıklığı, triküspid 

kapak annulusundan uzaklaşarak sağ ventriküler çıkım yolunun 

(RVOT) apeksine doğru yer değiştirmiştir. Anterior yaprakçık genel-

likle olması gereken biçimde annüler düzeyden başlarsa da yelken 

gibi genişler; diğer yandan septal ve posterior yaprakçıklar ise sağ 

ventriküler apekse doğru yerdeğiştirmiştir ve genellikle hareketi en-

dokardiyum tarafından sınırlanmıştır.

 Triküspid kapağın apikal yönde yer değiştirmiş olması, sağ kal-

bin RA, RV’nin atriyalleşmiş kısmı ve geriye kalan işlevsel RV’den 

oluştuğu anlamına gelir. Triküspid kapakta genellikle yetersizlik iz-

lenir. 

 En sık ilişkilendirilen anomaliler atriyal düzeyde bir şant [sekon-

der ASD veya patent foramen ovale (PFO)] ve aksesuar yol [Wolff-

Parkinson-White (WPW) sendromu] varlığıdır. VSD, PD, pulmoner 

atrezi, ToF, aort koarktasyonu veya mitral kapak anormallikleri de 

oluşabilir. ddTGA olgularının üçte birinde, sistemik triküspid kapa-

ğında Ebstein-benzeri anomaliler görülür.

 Ebstein anomalisi, annenin gebelik sırasında lityum veya ben-

zodiazepin grubundan ilaçlar kullanması durumunda daha sık geli-

şir.

 Morfolojik ve hemodinamik yelpaze oldukça geniştir. Hemo-

dinamik değişimler triküspid kapak işlev bozukluğunun şiddetine, 

RV’nin atriyalizasyon derecesine, geriye kalan işlevsel ve sistemik 

ventrikülün kontraktilitesine, eşlik eden anomalilerin şiddeti ile arit-

milere göre değişmektedir. 

 Patofizyoloji kanın işlevsel RV’den triküspid kapak yoluyla ge-

nişleme eğilimi gösteren atriyalize ventrikül veya RA’ya sistolik ka-

çak ile karakterize olur. Atriyumlar arası bir bağlantı sol-sağ şanta 

veya egzersiz sırasında sağ-sol şanta olanak tanır. Ebstein anoma-

lisi, kronik olarak düşük sistemik kardiyak debiye neden olabilir. 

Klinik tablo ve doğal seyir

Klinik tablo önemsiz belirtilerden şiddetli bir siyanotik kalp yetersiz-

liğine kadar değişiklik gösterebilir. 

 Hastalığın hafif biçimlerinin görüldüğü hastalar tanı konulana 

dek onyıllarca asemptomatik kalabilirler. Genelikle daha şiddetli 

olguları kapsayan daha eski çalışmalar hastalığın doğal akışında 

hastaların %50’sinin 20 yaşından, %80’inin ise 30 yaşından önce 

öldüğünü göstermiştir. Bazıları ise 90’lı yaşlarına kadar yaşarlar. 

 Tipik komplikasyonlar arasında yüksek düzeyde TY, RV işlev 

bozukluğu, RV yetersizliği, serebral apseler, paradoksal emboli, 

pulmoner emboli, taşiaritmi, AKÖ ve EE (nadiren) bulunmaktadır.

 Anahtar semptomlar arasında aritmiler, dispne, yorgunluk, 

egzersize dayanıksızlık, göğüs ağrısı ve periferik ve/veya santral 

siyanoz bulunmaktadır. 

Tanı çalışması

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 Klinik bulgular arasında siyanoz ve hepatomegali bulunabilir. 

Oskültasyon bulguları arasında geniş çifleşen birinci ses ve ikin-

ci ses, seri halinde klikler, üçüncü ve dördüncü sesler, üçlü veya 

dörtlü ritim ile TY’den dolayı sistolik üfürüm de vardır. EKG sağ at-

riyal hipertrofi, uzamış PR aralığı, sağ dal bloğu (genellikle çentikli 

QRS kompleksi ile birlikte), II, III, aVF ve V1-V4’de derin Q, pre-

eksitasyon sendromu, düşük voltaj ve supraventriküler ve ventrikü-

ler aritmiler izlenebilir. Akciğer röntgeni kalbin boyutundaki değişik-

liklerin izlenmesine yardımcı olur.

 Ekokardiyografi anahtar tanı yöntemidir. Triküspid kapağın 

anatomisi ve işlevi, septal veya posterior yaprakçığın apikale doğru 

yer değiştirmesi (yetişkinlerde ≥0.8 cm/m2 VYA), anterior yaprakçı-

ğın boyutu, septal veya posterior triküspid kapak hareketinin sep-

tum veya ventrikül duvarı tarafından “sınırlanması” ile kalbin değişik 

bölümlerinin (RA, atriyalize ventrikül, geriye kalan fonksiyonel RV 

ve LV) boyutları ve işlevleri, RVOTO ve ilgili lezyonlar hakkında bilgi 

verir.

 KMR dilate sağ kalp, RV işlevi ve triküspid kapak hakkında 

sınırsız bilgi sağladığı için cerrahi girişimin değerlendirilmesinde 

değer taşımaktadır. 

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 14)

Tedaviyi klinik semptomlar belirler. Konservatif bir tedavi semptom-

ları geçici olarak ortadan kaldırarak planlanan operasyon için yarar-

lı bir temel oluşturabilir.78 Paradoksal emboli veya atriyal fibrilasyon 

öyküsü olan hastalar için oral antikoagülasyon önerilir. Semptoma-

tik ritim bozuklukları konservatif olarak veya tercihen elektrofizyo-

loji (EP) girişimi ile tedavi edilebilir.79 Tromboemboli riskinde artış 

veya bir sağ-sol şant varlığında oral antikoagülasyon düşünülebilir. 

Bazı durumlarda tek başına atriyal şantın kapatılması endikasyonu 

doğabilir. Ancak, sağ kalp basınçlarında artış ile sistemik kardiyak 

debide düşüşe neden olacağından, bu endikasyonun dikkatle tar-

tışılması gereklidir. 

 Cerrahi onarım zor bir yöntem olmayı sürdürmektedir ve yal-

nızca bu lezyon konusunda özel deneyimi olan cerrahlar tarafından 

uygulanmalıdır. Uygulanabilir ise triküspid kapak tamiri, (interatriyal 
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bağlantının kapatılmasını kapsayan) triküspid kapak replasmanına 

tercih edilir. Anterior triküspid kapak yaprakçığının hareketli olması 

ve işlevsel RV’nin toplam RV’nin üçte birinden fazla olması duru-

munda bir “monoküspid kapak” oluşturarak triküspid kapak tamiri 

mümkün olabilir.80 RV’nin düzeltilmek için çok küçük olduğu veya 

RV işlev bozukluğunun oluştuğu durumlarda buna ek olarak çift 

yönlü bir kavopulmoner anastomoz da gerekli olabilir. Onarımın ba-

şarısız olduğu veya şiddetli biventriküler işlev bozukluğu bulunan 

hastalarda geriye kalan tek seçenek kalp nakli olabilir.

 Önceden yüksek olan cerrahi mortalite oranı (>%25) uzman 

merkezlerde < % 6 oranına düşmüştür. Deneyimli bir cerrah tara-

fından ameliyat edilen hastaların %90’dan fazlası >10 yıl süreyle ve 

pek çoğu işlevsel sınıf I veya II’ de olacak biçimde sağ kalmaktadır. 

Geç evredeki ölümler muhtemelen aritmi nedeniyledir. Geniş çaplı 

bir araştırma serisinde yeniden operasyon uygulanmadan sağka-

lım oranı sırasıyla 5, 10, 15 ve 20 yıl için %86, 74, 62 ve 46 olmuş-

tur.81

İzlem önerileri

Tüm hastaların EDKH alanında uzman merkezlerde düzenli olarak 

izlenmesi (en azından yıllık olarak) gereklidir. İncelenmesi gere-

ken tipik post-operatif rezidüel anomaliler; persistan veya yeni TY, 

kapak replasmanından sonra oluşan olağan komplikasyonlar, RV 

veya LV yetersizliği, rezidüel atriyal şantlar, aritmi ve daha üst dü-

zeyde kalp bloklarıdır. 

 Nüks eden TY ve prostetik kapak yetersizliği durumunda yeni-

den girişim gerekli olabilir. 

İlave konular 

 Egzersiz/spor: Rezidüel anomalisi bulunmayan hastalar genel-

likle ağır statik sporları yarışma düzeyinde yapmak dışında bir kı-

sıtlamaya gerek kalmadan normal aktif yaşamlarını sürdürebilirler. 

Hafif düzeyin üzerinde TY, ventriküler işlev bozukluğu, şant, aritmi 

veya diğer komplikasyonlar oluşan hastalar sorunlarının şiddetiyle 

orantılı olarak ağır izometrik egzersizlerden kaçınmalıdırlar. 

 Gebelik: Ventrikül işlevleri iyi olan asemptomatik kadınlarda 

gebelik iyi tolere edilebilir. Belirli bir oranda RV yetersizliği, aritmi ve 

paradoksal emboli riski vardır. Belirgin siyanoz, ciddi aritmi ve sağ 

kalpte yetersizlik olması durumunda gebelik daha yüksek risk taşır 

(bkz Bölüm 3.4.3). Bebekte DKH görülme riski %6’dır. 

 EE profilaksisi: Yalnızca yüksek risk altındaki hastalara önerilir 

(bkz. Bölüm 3.3.5).

4.10 Fallot Tetralojisi 
Giriş ve arkaplan

Fallot tetralojisi (ToF) 1 yaşından sonra görülen siyanotik DKH’lerin 

en yaygın biçimidir ve insidansı tüm DKH tipleri içinde %10’a ya-

kındır. Bozukluk çıkış septumunda bir anterosefalad deviasyona 

bağlı olarak gelişir ve dört özelliğe neden olur: Non-restriktif bir 

VSD, dekstropoze aort (fakat <%50), RVOTO [infundibüler, valvüler 

veya (genellikle) ikisinin birleşiminden kaynaklanan ve supraval-

vüler veya PA dalı darlığı ile birlikte veya tek başına görülebilen] 

ve sonuçta gelişen sağ ventrikül hipertrofisi (RVH)’dır. İlişkili lez-

yonlar arasında ASD, ek olarak müsküler VSD, sağ aortik arkus, 

anormal (ikili olabilen) ve kondüitli tipte bir onarımı gerektirebilen 

sol anterior desendan koroner arter (%3) ve (nadiren ve genellikle 

Down sendromu ile birlikte görülen) komplet AVSD bulunmaktadır. 

ToF hastalarının yaklaşık %15’inde (önceden Di George sendromu 

olarak adlandırılan) 22q11 kromozomu delesyonu ile bunu izleyen 

otozomal dominant türde kalıtım ve sıklıkla erken yaşta ortaya çı-

kan depresyon veya psikiyatrik hastalık görülmektedir.82

Klinik tablo ve doğal seyir

Erken evredeki klinik tablo: Erken evredeki klinik tabloda ağırlıklı 

unsur bebeklikte kardiyak üfürüm ile ilerleyici siyanozdur (ventri-

küler düzeyde RVOTO kaynaklı sağdan sola şant nedeniyle). Ame-

liyat edilmeyen tetralojinin prognozu kötüdür (eskiden hastaların 

%95’inden fazlası 40 yaşından önce kaybedilirdi). Erken evrede 

hastalığın takibi pulmoner kan akışını artırma amaçlı palyatif iş-

lemleri (Blalock–Taussig şantı: klasik veya modifiye-sırasıyla subk-

lavyen arter PA’ya uç-yan biçimde veya interpozisyon grefti aracılı-

ğıyla; Waterston şantı: asendan aorttan sağ PA’ya şant; Potts şantı: 

desendan aorttan sol PA’ya şant) ve ardından onarımı kapsayabilir. 

Onarım VSD’nin kapatılmasını ve RVOTO’nun giderilmesini (infun-

dibulum rezeksiyonu ve pulmoner valvotomi yoluyla; birçok hasta ek 

Tablo 14 Ebstein anomalisinde girişimin endikasyonları 

Sınıfa

aÖneri sınıfı.
bKanıt düzeyi.
ASD = atriyal septal defekt; KPET = kardiyopulmoner egzersiz testi; NYHA = New 
York Kalp Cemiyeti; PFO = patent foramen ovale; RV = sağ ventrikül; TY = triküspid 
yetersizliği; VSD = ventriküler septal defekt.

• Orta düzeyin üzerinde TY ve semptomları 
(NYHA sınıfı >II veya aritmiler) veya KPET ile 
ölçülen egzersiz kapasitesinde düşüş olan 
hastalara cerrahi onarım uygulanmalıdır.

Düzeyb

I C

• Sağ kalpte ilerleyici dilatasyon veya RV sistolik 
işlevinde azalma ve/veya göğüs röntgeninde 
ilerleyici kardiyomegali olan hastalarda, 
semptomlardan bağımsız olarak cerrahi onarım 
düşünülmelidir. 

IIa C

 • Belirgin aritmisi olan hastalar elektrofizyolojik 
testten geçirilmeli ve uygun görülürse bunu 
takiben ablasyon tedavisi, ya da kalp cerrahisi 
planlanıyorsa aritmilere de cerrahi tedavi 
uygulanmalıdır. 

I C

• Muhtemelen paradoksal emboli nedeniyle 
oluşmuş, belgelenmiş sistemik embolizm 
durumunda, ASD/PFO’nun izole olarak cihazla 
kapatılması düşünülmelidir.

IIa C

Endikasyonlar

• Temel problem siyanoz (istirahatte oksijen 
satürasyonu <%90) ise ASD/PFO’nun izole 
olarak cihazla kapatılması düşünülebilirse de, 
girişimden önce dikkatli bir durum 
değerlendirmesi yapılmalıdır (metne bkz.)

IIb C

Cerrahi endikasyonu

• Triküspid kapak operasyonu için endikasyon da 
bulunuyorsa, bu durumda ASD/PFO kapaması 
kapak onarımı sırasında cerrahi olarak 
yapılmalıdır. 

I C

Kateter ile girişimin endikasyonları 
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olarak RVOT veya transanüler yamaya gereksinim duyar) de kap-

sar. Son zamanlardaki yaygın uygulama birincil onarımın 6 ila 18 ay 

arasında yapılmasıdır ve perioperatif mortalite oranı <%1’dir.83

 Geç evredeki klinik tablo: Tetraloji onarımını takiben ileri ev-

redeki sağkalım oranları mükemmeldir ve 35 yıllık sağkalım oranı 

~%85’dir.84,85 Yetişkinlikte yaygın olarak izlenen komplikasyonlar 

şunlardır:

• PY: Bir transanüler yama onarımını takiben hemen her zaman 

belirgin bir PY izlenir. PY genellikle yıllar boyunca iyi tolere edi-

lir. Diğer yandan şiddetli kronik PY sonuçta semptomatik RV 

dilatasyonuna ve işlev bozukluğuna yol açar.86 PY’nin şiddeti 

ve uzun vadedeki olumsuz etkileri, birlikte bulunan distal PA 

darlıkları veya PAH (bu ikincisi nadiren görülür) nedeniyle daha 

da artar.

• Rezidüel RVOTO: Bu durum infundibulumda, pulmoner kapak 

ve ana pulmoner gövde düzeyinde, distal olarak, bifürkasyonun 

ötesinde ve bazen de sol ve sağ PA’ların dallarının içine doğru 

(ikincisi daha önceki palyatif cerrahi girişimlerden kalan sekel-

ler nedeniyle sıklıkla görülür) oluşabilir.

• RV dilatasyonu ve işlev bozukluğu: RV dilatasyonu genellik-

le uzun süredir var olan rezidüel serbest PY+RVOTO nedeniyle 

olur. RV dilatasyonu sonucu önemli TY de oluşabilir ve bu da 

RV dilatasyonunu daha da artırır. 

• Rezidüel VSD: Bu durum yamanın kısmi açılması veya ope-

rasyon sırasında tam kapanmanın sağlanamaması nedeniyle 

oluşur ve aşırı LV hacim yüklenmesine yol açabilir.

• AY ile birlikte aort kökü dilatasyonu: (İlerleyici) aort kökü 

dilatasyonu onarımdan sonra ileri evrelerde yetişkinlerin 

~%15’inde görülür ve hem aortun intrensek anomalileri (kistik 

mediyal nekroz), hem de artmış akım (örn. pulmoner atrezili 

hastalarda) ile ilgilidir.87 Bu durum yaygın olarak AY’ye yol açar-

sa da nadiren aort diseksiyonuna yol açar. 

• LV işlev bozukluğu: Onarımdan önce uzun süreli siyanoz ve/

veya (eski dönemlerde) onarım sırasında yetersiz miyokart ko-

ruması, uzun süreli palyatif arteriyel şanta bağlı aşırı LV hacim 

yüklenmesi, rezidüel VSD’ler ve/veya AY nedeniyle ortaya çıkar. 

Ayrıca advers bir ventriküler–ventriküler etkileşimin de sonucu 

olabilir (PY).88

• Atriyal/ventriküler taşikardi ve AKÖ: Bu durum ilerleyici he-

modinamik sorunlar ve/veya cerrahi yara dokusu oluşumu ile 

bağlantılıdır ve bu nedenle de uzun süreli izlemde giderek ar-

tan sıklıkta görülür. Olguların % 1-6’sında [çoğu durumda VT/

ventriküler fibrilasyon (VF) nedeniyle] AKÖ bildirilmiştir ve bu 

da geç evredeki ölümlerin yaklaşık üçte biri ila yarısına denk 

gelmektedir.89

• Endokardit: Endokardit nadiren görülür.

Onarım uygulanan hastalarda tanı çalışmaları 

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2.

 Klinik bulgular arasında genellikle geniş bir aralıkla çiftleşen 

ikinci kalp sesi vardır. Erken sonlanan düşük tonlu diyastolik üfürüm 

şiddetli PY’ye işaret eder. Uzun ve sert ejeksiyon sistolik üfürümü 

RVOTO’yu gösterirken yüksek tonlu diyastolik bir üfürüm AY’yi ve 

pansistolik bir üfürüm rezidüel VSD’yi gösterir.

 Genel olarak EKG komplet sağ dal bloğunu gösterir ve QRS 

genişliği RV dilatasyonunun derecesini ortaya koyar. > 180 ms’lik bir 

QRS, özellikle ilerleyici ise, VT ve AKÖ için bir risk faktörüdür.86,89 

 Ekokardiyografi rezidüel RVOTO ve PY, rezidüel VSD, RV ve 

LV büyüklük ve işlevi,90 TY, RV basıncı, aort kökünün boyutu ve 

AY’nin değerlendirilmesi sağlayan birinci seçenek tanı tekniğidir. 

 KMR, RV hacmi ve işlevi, PY, PA’ların büyüklüğü, biçimi ve ge-

nişlemesi, asendan aort ile büyük damarlar ve kondüitlerin ster-

numa göre konumunun (resternotomi) değerlendirilmesi için tercih 

edilen yöntemdir. Ayrıntılar için EDKH’da MR kullanımı için öneriler 

bölümüne başvurunuz.3 Gadoliniumlu kontrast çalışması ile güç-

lendirme fibrozisi ortaya koyar; fibrozisin derecesi ise diğer VT ve 

AKÖ’nün risk faktörleri ile bağlantılıdır.91

 BT, PM/ICD bulunan hastalar için kardiyak KMR’ye bir alterna-

tif olabilir. Bu yöntem ayrıca koroner arterler, akciğer parankimi ve 

kondüit kalsifikasyonunun yaygınlığı (perkütan kapak tesbiti) hak-

kında da bilgi sağlar. 

 KPET yeniden girişimin zamanının belirlenmesine yardımcı 

olur ve prognoza yönelik bilgi sağlar.4

 Aritmiler ve AKÖ için risk değerlendirmesi, özel bir önem ve-

rilmesini gerektirir. Holter takibi, olay kaydı ve EP testi seçilmiş 

hastalar (yüksek riskli, kuşkulanılan veya klinik aritmi açısından 

araştırılan ve/veya yeniden RVOT operasyonu için değerlendirilen 

hastalar) için gereklidir.89,92,93 İndüklenebilen sürekli VT, klinik VT ve 

AKÖ açısından prognostik değer taşır.93

 Kardiyak kateterizasyon, kateter ile girişimsel tedavi (distal PA 

darlığının giderilmesi, perkütan kapak implantasyonu gibi) uygula-

nan hastalarla sınırlı kalmalı, ya da girişimsel olmayan değerlendir-

menin sonuçsuz kalması durumunda uygulanmalıdır. 

Geç evredeki cerrahi/kateter uygulamalı girişimsel tedaviler 

(Tablo 15)

Pulmoner kapak replasmanı (PVRep) ve/veya RVOTO’nun gideril-

mesi kalp yetersizliği ve/veya ileri düzeyde ventrikül işlev bozukluğu 

bulunmayan hastalarda düşük mortalite (<%1) oranıyla gerçekleşti-

rilebilir. PY cerrahi girişim uygulanmasının en yaygın nedenidir. Op-

timal cerrahi zamanlama hala güçtür. Yeniden müdahale zamanının 

belirlenmesinde tek tek ölçümlerden çok uzun süreli veri birikimi 

önem taşımaktadır. Yeniden girişimden sonra diyastol sonu hacim 

indeksi 160 mL/m2’yi aşarsa RV büyüklüğünün normalleşmesi ola-

sılığı azalır.90 Distal PA darlığı ya (intra-operatif stent uygulamasını 

da kapsayan) cerrahi girişim sırasında, ya da perkütan bir yakla-

şımla düzeltilmelidir. Doku kaynaklı PVRep 10-15 yıllık bir ortalama 

yaşam süresine sahip görünmektedir. Bu ortamda mekanik kapak-

larla ilgili deneyim yetersizdir ve uygun antikoagülasyon konusunda 

kaygılar vardır. Rezidüel VSD ve/veya aort kökü dilatasyonu/AY de 

cerrahi girişim sırasında çözümlenmelidir. 

 Perkütan kapak implantasyonu için Bkz. Bölüm 4.16.

EP testi ve ICD endikasyonları 

Kuşkulanılan veya belgelenmiş atriyal veya ventriküler klinik arit-

misi olan semptomatik hastalarda EP testi ve/veya ablasyon dü-

şünülmelidir.93

 AKÖ’den ikincil koruma için ICD implantasyonu uygulanmalı-

dır (kardiyak “arrest” veya sürekli VT hastaları) (IC). Birincil koru-

ma için ICD implantasyonu halen tartışmalıdır ve henüz ideal bir 

risk sınıflama şeması oluşturulamamıştır. Aşağıdaki risk belirteçleri 

-farklı görüşler olmakla beraber- bildirilmiştir: Sağ ve/veya sol vent-
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rikül işlev bozukluğu, yaygın ventriküler fibrozis (kardiyak MR’da), 

QRS ≥180 ms, önemli PY, Holter takibinde süreksiz VT, EP tes-

tinde indüklenebilen VT, uzun süreli palyatif şantlar, onarımın geç 

yaşta yapılması.88,89,91-94 Açıklanamayan senkop ve ventriküler işlev 

yetersizliği görülen hastalara hemodinamik ve EP değerlendirmesi 

uygulanmalıdır. Tanımlanmış ve geri çevrilebilir bir neden bulunma-

ması durumunda ICD implantasyonu düşünülmelidir (bkz Bölüm 

3.3.2).

İzlem önerileri

ToF bulunan tüm hastalar periyodik olarak EDKH alanında uzman 

bir merkezde kardiyak açıdan izlenmelidirler. Birçok hasta için bu 

kontrollerin yıllık olarak uygulanması yeterli olurken, yelpazenin iyi 

ucunda yer alan ve minimum/stabil hemodinamik bozukluğu olan 

hastaların kontrolleri daha uzun aralıklarla yapılabilir. İzlem değer-

lendirmelerinde yukarıda belirtilen komplikasyonlar aranmalıdır 

(bkz. geç dönemdeki klinik tablo). Ekokardiyografi her vizitin bir 

parçası olarak uygulanır. Tüm hastalarda KMR yapılmalıdır. İncele-

melerin tekrarlanma aralığı izlenen patolojilere bağlıdır.

İlave konular 

 Egzersiz/spor: Hemodinamik değerleri iyi olan asemptomatik 

hastalarda herhangi bir kısıtlamaya gerek yoktur. Klinik aritmi/AKÖ 

açısından yüksek riskli hastalar, ileri düzeyde biventriküler işlev bo-

zukluğu olan hastalar ve belirgin asendan aortopatisi olan hastalar 

kendilerini düşük yoğunluklu aktiviteler/sporlarla sınırlandırmalı ve 

izometrik egzersizlerden kaçınmalıdırlar. 

 Gebelik: Onarım uygulanmamış hastalarda gebelik, anne 

ve fetüs komplikasyonları ve ölüm açısından kayda değer bir risk 

oluşturur. Onarım uygulanmış hastalarda gebelik riski hemodina-

mik duruma bağlıdır (hemodinamik durumu iyi olan hastalarda 

risk düşüktür). Önemli rezidüel lezyonlu hastalarda aritmi ve sağ 

kalp yetersizliği riski vardır ve gebelik kardiyovasküler işlev üzerine 

uzun vadede advers bir etki gösterebilir (bkz Bölüm 3.4.3). Hasta-

da 22q11 mikrodelesyonu bulunmuyorsa DKH’nin nüks etme riski 

%3’tür; mikrodelesyon bulunması halinde risk %50’ye yükselir. 

 EE profilaksisi: Yalnızca yüksek risk altındaki hastalara önerilir 

(bkz. Bölüm 3.3.5).

4.11 Ventriküler septal defekte eşlik eden 
pulmoner atrezi 
Giriş ve arkaplan

Bazen pulmoner atrezi ile birlikte ToF olarak da anılan, VSD’ye eşlik 

eden pulmoner atrezi tetralojinin intrakardiyak anatomisini paylaşsa 

da, bu durumda RV ile PA’lar arasında doğrudan bir bağlantı bu-

lunmamaktadır. Diskordan kardiyak bağlantıları ve/veya “tek vent-

rikül fizyolojisi” olan hastalar ile bunların tedavisi ilgili bölümlerde 

tartışılacaktır. Ventriküler septal defekte eşlik eden pulmoner atrezi 

hastaların RV’leri uygun büyüklükte olduğundan bu açıdan biventri-

küler onarıma uygun iseler de, PA’larla ilgili majör problemler yaygın 

olarak görülür ve bunlar hem klinik tabloyu, hem de tedaviyi belir-

ler (pulmoner vasküler yatağın karmaşıklığı onarımı tercih edilmez 

veya olanaksız hale getirebilir). Pulmoner atrezilerin üç tipi vardır: 

• Unifokal ve PDA tarafından beslenen, uygun boyda konfluent 

(birbirine karışarak akan) PA’lar

• Multifokal ve çoklu majör aortopulmoner kollateraller (MAPKA) 

ile beslenen konfluent, fakat hipoplastik PA’lar (‘martı’ görünü-

mü) 

• MAPKA’larla beslenen ve konfluent olmayan multifokal PA’lar

Ventriküler septal defekte eşlik eden pulmoner artezi, DKH’ların 

~%1-2’sini oluşturur. 22q11.2 mikrodelesyonu yaygındır (yüz ano-

malileri, nazal konuşma ve gelişim geriliği).82

Klinik tablo ve doğal seyir 

Erken evredeki klinik tablo95,96 siyanoz (pulmoner kan akımı azal-

mış veya azalma tehlikesi olan hastalarda) ile büyüme geriliği ve/

veya efor dispnesi ile kalp yetersizliği (büyük MAPKA’lar yoluyla 

aşırı pulmoner kan akımı olan ve zamanla segmental PAH gelişebi-

lecek hastalarda) arasında değişkenlik gösterir.

 Pulmoner kan akımı duktusa bağımlıysa, duktus kapandığın-

da derin bir siyanoz ve kardiyovasküler kollaps gelişir. Konfluent, 

uygun boyda PA’lar ve bir pulmoner gövde (genellikle valvüler at-

rezi ile birlikte) bulunan hastalar, transanüler bir yama kullanılarak 

Fallot-benzeri bir onarım için uygundurlar. Uygun boyda PA’ları olan 

fakat pulmoner gövde bulunmayan hastalarda onarım bir RV-PA 

kondüiti aracılığıyla yapılmalıdır. Konfluent, fakat hipoplastik PA’lı 

hastalar genellikle bir arteriyel şanta veya PA büyümesini artıra-

bilen ve daha ileri bir evrede kapaklı bir kondüit kullanılarak onarı-

mı gözden geçirilebilecek olan (VSD kapanışı olmadan) bir RVOT 

rekonstrüksiyonuna gereksinim duyarlar. Yeni doğan döneminde 

uygun miktarda ama aşırı olmayan pulmoner kan akımı olan ve 

PA’ları konfluent olmayan hastalar cerrahi girişime gerek duyulma-

Tablo 15  Fallot tetralojisi onarımından sonra girişimin 
endikasyonları 

Sınıfa

aÖneri sınıfı.
bKanıt düzeyi.
AY = aort yetersizliği; LV = sol ventrikül; PY = pulmoner yetersizlik; PVRep = pulmoner 
kapak replasmanı; RV = sağ ventrikül; RVOTO = sağ ventrikül çıkım yolu obstrüksiyo-
nu; TY = triküspid yetersizliği. 

Şiddetli AY ile LV işlev bozukluğu semptom 
veya bulguları bulunan hastalara aort kapağı 
replasmanı uygulanmalıdır. 

Düzeyb

I C

Şiddetli PY ve/veya darlıklı (RV sistolik basıncı 
>60 mmHg, TY hızı >3.5 m/s) semptomatik 
hastalara PVRep uygulanmalıdır.

I C

Endikasyonlar

Şiddetli PY ve/veya PD’li asemptomatik 
hastalarda aşağıdaki ölçütlerden en az birinin 
bulunması durumunda PVRep düşünülmelidir:
• Objektif egzersiz kapasitesinde düşüş;
• İlerleyici RV dilatasyonu;
• İlerleyici RV sistolik işlev bozukluğu;
• İlerleyici TY (en azından orta düzeyde);
• RVOTO ile birlikte RV sistolik basıncı 
  >80 mmHg (TY hızı >4.3 m/s)
• Sürekli atriyal/ventriküler aritmiler.

IIa C

Rezidüel VSD ve aşırı LV hacim yüklenmesi 
olan hastalarda veya hasta pulmoner kapak 
operasyonu geçirecekse VSD’nin kapatılması 
düşünülmelidir. 

IIa C
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dan erişkin yaşa ulaşabilirler. Bu zor yeni doğan grubu için, sonuç 

olarak kondüit onarımını amaçlayan basamaklı unifokalizasyon 

yaklaşımının savunucuları bulunmaktadır.97,98

 Onarım uygulanan hastaların geç evredeki klinik tablosu tetra-

lojili hastalarınkine benzer iken (bkz Bölüm 4.10 ve 4.16), onarım 

uygulanmayan hastalar ise efor dispnesi, yorgunluk ve ilerleyici 

kronik siyanoz ile başvurabilirler.95 Bu sonuncusu ise çoğul organ 

tutulumuna (bkz Bölüm 4.18) ve zaman içinde bir dizi komplikasyo-

na yol açar: 

• Hemoptizi genellikle küçük olan kollateral damarların yırtılması 

ve/veya küçük PA trombozu sonucu olabilir.

• Kronik kalp yetersizliği genellikle pek çok faktöre bağlıdır ve 

kronik siyanoz, erken aşırı pulmoner kan akımı, artmış PVR, 

RV işlev bozukluğu, AY ve diğer nedenlere bağlı olarak gelişe-

bilir. 

• Asendan aortun artan AY veya aort diseksiyonu ile birlikte iler-

leyici dilatasyonu (çok nadir bir komplikasyon) oluşabilir. 

• Kardiyovasküler rezervi sınırlı ve önemli siyanozu olan hasta-

larda endokardit özellikle ciddi olabilir. 

• Artan siyanoz, kollateral darlıktan dolayı pulmoner kan akımı 

azalması, PA darlığı, artmış PVR veya artan ventriküler diyas-

tol sonu basınç artışı nedeniyle olabilir.

• Aritmi ve AKÖ de nadir değildir.

Tanı çalışması: 

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 Klinik bulgular arasında RV’nin palpe edilebilen vurusu (lift) 

ile birlikte önceden cerrahi girişim(ler) uygulanmış hastalardaki 

torakotomi ± mediyan sternotomi skarları yer alır. Onarım uygulan-

mamış hastalarda minimum fiziksel eforda bile derin siyanoz görü-

lebilir. Sırtta sürekli üfürümler duyulması, MAPKA varlığına işaret 

eder. EKG bulguları arasında sağ aks deviasyonu ve RVH bulunur. 

Göğüs röntgeni çizme biçimli bir kardiyak kenar gölgesi (boş PA 

girintisi-empty PA bay) ile birlikte anormal, azalmış pulmoner vas-

külarite (geniş MAPKA’lar boyunca vaskülaritesi artmış bölgelerle 

dönüşümlü olarak) gösterebilir.

 Ekokardiyografi birinci seçenek tanı tekniğidir. Bulgular ona-

rımın türüne bağlıdır (bkz. Bölüm 4.10 ve 4.16). Onarım uygulan-

mayan hastalarda RV’den PA’ya doğrudan akımın olmaması ile 

MAPKA’lardan birçok bölgeye sürekli akım renkli Doppler görüntü-

lemesinde izlenebilir. 

 KMR, BT ve kardiyak kateterizasyon, pulmoner kan akımı-

nın kaynakları ile PA’ların büyüklüğünün belirlenmesi ve PAH ve 

MAPKA’ların değerlendirilmesi için gereklidir (PAH ve MAPKA’lar 

için kateterizasyon gereklidir). 

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi 

Transanüler yama ile Fallot benzeri onarım uygulanan hastaların 

izlem ve girişimleri için bkz. Bölüm 4.10; kapaklı RV-PA kondüiti kul-

lanılarak onarım uygulanan hastalar için bkz. Bölüm 4.16.

 Yetişkinliğe kadar onarımsız olarak erişmiş veya daha önce 

palyatif operasyonlar uygulanmış olan ventriküler septal defektin 

eşlik ettiği pulmoner atrezi hastaları,99-102 yıllar önce cerrahi teda-

viye uygun olmadıklarına karar verilmişse de, modern cerrahi ve 

girişimsel işlemlerden yarar görebilirler. Bu durum özellikle uygun 

boyutta konfluent PA’ları olan hastalar için geçerli ise de, bazen ve 

anatomik olarak unifokalizasyona uygun geniş MAPKA’ları bulunan 

ve koruyucu darlıklar nedeniyle şiddetli pulmoner vasküler hastalık 

oluşmamış hastalar için de geçerli olabilir. İleri düzeyde RV veya 

LV işlev bozukluğu bulunmayan durumlarda bu hastalara onarım 

uygulanması düşünülebilir.99 Onarım uygulanmamış tüm hastalar 

bu nedenle uzman merkezlerde kritik biçimde yeniden değerlendi-

rilmelidirler. Yine de, onarım uygulanmamış birçok hasta esas ola-

rak pulmoner damar yapılarının karmaşıklığı nedeniyle daha ileri 

operasyona uygun olmayabilir. 

 Kardiyak cerrahinin klinik durum veya prognozu iyileştirirken 

(bu ikincisi tamamen spekülatiftir) aynı zamanda temel bir mortalite 

nedeni olduğunun anlaşılması büyük önem taşımaktadır. Anormal 

bir pulmoner vasküler yatağın getirdiği ek güçlüklere rağmen ona-

rım uygulanan bireylerin sağkalım oranı hemodinamik değerleri 

iyi olan (VSD kapatılmış, RVOTO giderilmiş ve pulmoner vaskü-

ler yatak ve direnci normal veya normale yakın) seçilmiş kişilerde 

ToF’ninkine yakın olabilir. Pulmoner malformasyonlar ne kadar kar-

maşık ve onarım da ne kadar az tatminkar ise, sağkalım oranları o 

derece düşmektedir (palyatif tedavi uygulanan hastalarda 20 yıllık 

izlemde sağkalım %61 olarak bildirilmiştir). Akciğer-kalp transplan-

tasyonu yine dikkatle seçilmiş bireylerde uzak da olsa bir seçenek 

olabilirse de, büyük teknik güçlükler, yüksek cerrahi riskler ve daha 

kötü sonuçlar söz konusudur; üstelik halen organ bulunma güçlüğü 

de söz konusudur.

 Kateterizasyon girişimi pulmoner kan akımının artırılması için 

kollateral damarın balonla genişletilmesi/stent uygulanmasını kap-

sayabilir.103

İzlem önerileri

Ventriküler septal defekte eşlik eden pulmoner atrezi hastaları 

EDKH alanında uzman merkezlerde (en azından yıllık olarak) peri-

yodik biçimde izlenmelidir. Siyanozla bağlantılı çoğul organ tutulu-

mu için bkz. Bölüm. 4.18 

 Segmental PAH bulunan hastalarda PAH hedefine yönelik 

tedavi düşünülmüşse de, bu konuda elde yeterince veri bulunma-

maktadır (bkz. Bölüm 4.17). Dispne, artan siyanoz, şant üfürümün-

de değişim, kalp yetersizliği veya aritmi gibi semptomlar özel dikkat 

gerektirir ve daha erken bir inceleme ve girişim değerlendirmesini 

zorunlu kılar.

İlave konular 

 Egzersiz/spor: Hemodinamik değerleri mükemmel olan has-

talar, belki yalnızca ileri derecede ağır izometrik egzersizlerden 

kaçınarak düzenli olarak egzersiz yapmaya teşvik edilmelidirler. 

Hemodinamik değerleri optimal düzeyin altındakiler ise işlevsel 

olarak daha kısıtlı olacaklardır. Aşırı efor sarf edilmesi veya yarış-

malı temas sporlarından kaçınılmalı, bunun yerine düzenli olarak 

düşük yoğunluklu fiziksel aktivite (yürüyüş, yüzme, hatta bisiklet) 

teşvik edilmelidir. 

 Gebelik: Hemodinamik değerleri iyi olan ve aritmi öyküsü ol-

mayan onarım uygulanmış hastalarda gebeliğin riski düşüktür. Risk 

hipoksemi, PAH, ventrikül işlev bozukluğu, kalp yetersizliği semp-

tomları ve aritmilerle artar (bkz.Bölüm 3.4.3). Bu defektle birlikte 

22q11 mikrodelesyonu oldukça yaygın görüldüğünden hastalar ge-

belikten önce kontrol edilmelidir. 

 EE profilaksisi: Yalnızca yüksek risk altındaki hastalara önerilir 
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(bunlara onarım uygulanmayan tüm hastalar da dahildir. Bkz. Bö-

lüm 3.3.5).

4.12 Büyük arterlerin transpozisyonu 
Giriş ve arkaplan

DKH’lerin ~%5’ini oluşturan TGA ventrikülo-arteriyel diskordans ile 

karakterize olur: LV’den PA, RV’den de aort çıkar. AV konkordans 

mevcuttur. Ek olarak anlamlı kardiyak lezyonların bulunmaması ha-

linde buna basit TGA denir. Karmaşık bir TGA’da ise VSD (olguların 

%45 kadarı), LVOTO (~%25) ve aort koarktasyonu (~%5) vardır.

 Bu durum genel olarak ailevi değildir. Herhangi bir sendrom 

veya kromozomal anormallikle bilinen bir bağlantısı yoktur. Erkek-

lerde 2:1 oranında daha ağırlıklı olarak görülmektedir.

 Genellikle yetişkin hastalar cerrahi girişimlerden sonra görülür. 

Bu hastaların başlangıçtaki patolojileri ve uygulanan operasyon tü-

rüne bağlı olarak hastalık tablosu ile klinik gidişteki temel farklılıklar 

nedeniyle post-operatif seyir ayrıca anlatılacaktır. 

Klinik tablo ve doğal seyir 

Basit TGA’lı yetişkin hastaların çoğuna Mustard veya Senning atri-

yal değiştirme (switch) işlemi uygulanır. Hastaların çoğunun egzer-

siz kapasitesi normal popülasyona oranla düşüktür.104 Sistemik bir 

ventrikül olarak görev yapan RV’nin işlev bozukluğu en ağır klinik 

sorundur.105 İzlem süresi uzadıkça prevalansı kayda değer biçimde 

artar.106,107 TY genellikle RV genişlemesinin bir işareti olarak ortaya 

çıkar ve kalp yetersizliği belirgin hale geldikçe ilerleme gösterir.108 

Taşiaritmiler sıklıkla izlenir. Atriyal flatter en tipik ortaya çıkış biçimi 

ise de atriyal fibrilasyon ile diğer supraventriküler aritmi türleri de 

oluşabilir.109 VT ve VF bildirilmiş ve AKÖ ile ilişkisi gösterilmiştir.110 

Daha uzun süreli izlemde sinüs nodunun işlevini giderek kaybettiği 

görülür. Sinüs nodu işlev bozukluğuna bağlı ve PM tedavisini ge-

rektiren bradikardi yaygındır.111 İntraatriyal tüneller genellikle “baffle” 

olarak anılırlar. Bu tüneller, sol-sağ veya sağ-sol şantından kaçak 

yapabilir ya da sistemik ven ve/veya pulmoner ven drenajını engel-

leyebilirler. Bunlardan ikincisi pulmoner hipertansiyona neden ola-

bilir. Sistemik venöz “baffle” darlığının, genellikle de üst baffle’da 

olmak üzere Mustard onarımı geçiren hastaların %25’e varan 

oranlarında görüldüğü bildirilmiştir. SVK obstrüksiyonu üst beden 

yarısında venöz konjesyonuna yol açabilir ve yeniden müdahale 

zorunlu olabilir. Sistemik venöz alt “baffle”ın obstrüksiyonu alt be-

den yarısının venöz konjesyonuna, hepatik konjesyona ve hepatik 

siroza yol açabilir. Yine de, üst veya alt “baffle” darlığında azigos 

ve hemiazigos venlerin sağladığı etkin bir kollateral dolaşım saye-

sinde hiçbir klinik belirti görülmeyebilir. İnterventriküler septumun 

sola doğru çıkıntı yapması nedeniyle subpulmoner çıkım yolunda 

daralma görülebilir. Bu da subpulmoner LV tarafından genellikle iyi 

tolere edilen önemli bir gradyana neden olabilir. Sağa doğru vent-

riküler septal kayma nedeniyle bu durum sistemik ventriküler işlev 

açısından koruyucu bile olabilir. Bildirilen diğer sorunlar rezidüel 

VSD ve PAH’dır.

 Genç yetişkin hastalar büyük olasılıkla bir arteriyel değiştirme 

operasyonu geçirmiş olacaklardır. Bu hastaların büyük bir çoğunlu-

ğu asemptomatiktir ve NYHA fonksiyonel sınıfı I’e dahildirler. Uzun 

vadedeki komplikasyonlar arasında şunlar bulunmaktadır: LV işlev 

bozukluğu ve aritmiler (her ikisi de arteriyel değiştirme operasyonu 

sırasında yeni aorta yeniden implante edilen koroner arterlerle ilgili 

sorunlara bağlı olabilir); asendan aortun proksimal kısmının AY ile 

sonuçlanan dilatasyonu;112,113 supravalvüler PD ve Lecompte tekni-

ğinde pulmoner bifürkasyonun asendan aorta göre anteriyor olarak 

konumlandırılmasından kaynaklanan (tek taraflı veya iki taraflı) pul-

moner dal darlığı.

 Rastelli tipi bir onarım uygulanan ve anatomik LV’nin aorta bir 

VSD yaması ile, RV’nin ise kapaklı bir kondüitle PA’ya bağlandığı 

karmaşık transpozisyonlu yetişkin hastalar tamamen asemptoma-

tik ve egzersiz kapasiteleri de normal olabilir; fakat rezidüel anoma-

liler - veya operasyondan yıllar sonra gelişen sorunlar - sık görülür. 

En yaygın sorunlar RV ile PA arasındaki kapaklı kondüit ile rezidüel 

VSD’lerle ilgilidir. Ventriküler ve supraventriküler aritmiler de oluşa-

bilir. 

4.12.1 Atriyal değiştirme operasyonu

Tanı çalışması

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 Klinik değerlendirme üst ve/veya alt beden yarısında venöz 

konjesyon işaretlerinin aranmasını da kapsamalıdır. Bir sistolik 

ejeksiyon üfürümü subpulmoner çıkım yolunun obstrüksiyonuna 

işaret ederken, sistolik kaçak tipi bir üfürüm sistemik triküspid ka-

pak yetersizliğine işaret eder. EKG bulguları RVH ve hiç de seyrek 

olmayan dar-QRS kaçak ritimleri içerir. Atriyal flatter (ve diğer sup-

raventriküler aritmi türleri) sıklıkla görülür.

 Ekokardiyografi, sistemik ve subpulmoner ventrikül boyutları 

ve işlevi, subpulmoner çıkım yolu obstrüksiyonu, TY, atriyal “baff-

le” kaçak veya obstrüksiyonları ve pulmoner venöz dönüş hakkın-

da bilgi sağlayan birinci seçenek tanı tekniğidir. Öte yandan, SVK 

darlığının transtorasik ekokardiyografi (TTE) ile değerlendirilmesi 

oldukça güçtür. 

 “Baffle” kaçaklarından kuşkulanılıyorsa kontrast eko endikedir 

ve bu yöntem “baffle” darlığının saptanması için de çok yararlıdır. 

Kontrast madde bir kola enjekte edildiğinde kalbe alttan girerse, bu 

süperiyor “baffle” darlığının güvenilir bir işaretidir (bir ayağa enjekte 

edildiğinde kalbe üstten giriyorsa, bu durum inferiyor “baffle” darlı-

ğına işaret eder. “Baffle”ların değerlendirilmesi için TÖE yararlıdır.

 KMR, sistemik RV işlevinin ve atriyal “baffle”ların açıklığının 

değerlendirilmesi için endikedir. PM veya klostrofobisi olan hastalar 

için BT de bir alternatiftir. 

 KPET istirahatte asemptomatik olan “baffle” kaçaklarını yakala-

yabilir. Ayrıca aritmilerin değerlendirilmesi için de yararlıdır ve dü-

zenli olarak önerilir. 

 Aritmiler ve AKÖ için risk değerlendirmesi, özel bir önem ve-

rilmesini gerektirir. Seçilmiş hastalarda (yüksek riskli, kuşkulanılan 

veya klinik aritmi açısından araştırılan) Holter takibi, olay kaydı ve 

EP testi gereklidir.

 Kardiyak kateterizasyon girişimsel olmayan değerlendirmenin 

sonuçsuz kalması veya PAH değerlendirmesinin gerektiği durum-

larda endikedir (bkz. Bölüm 3.2.5).

İlaç tedavisi

Sistemik RV yetersizliği: Diüretikler ve digoksin, ilaç tedavisinin 

köşe taşlarını oluşturur. ACE inhibitörleri114 ile ß-blokerlerin tedavi-

deki rolü tartışmalıdır. CRT kullanımı deneyseldir. 
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Cerrahi/kateter ile girişimsel tedavi 

Bkz. Tablo 16.

EP testi, ablasyon ve ICD

Kateter ile normal yoldan atriyumlara erişilemediğinden ve 

baffle’ların seyri nedeniyle “normal” EP işlemleri uygulanamadı-

ğından bu işlemler karmaşıktır,115 bu nedenle de yalnızca uzman 

merkezlerde özel uzmanlığı olan kişilerce yapılmalıdır. 

 Hastalar yüksek AKÖ riski altındadır. Atriyal taşiaritmiler,116 sis-

temik RV işlevinde bozulma ve QRS süresinin ≥140 ms117 olması 

risk faktörleri olarak bildirilmiştir. Birincil koruma amaçlı ICD imp-

lantasyonu için spesifik kriterler henüz iyi tanımlanmamıştır (genel 

öneriler için bkz. Bölüm 3.3.2).

4.12.2 Arteriyel değiştirme (switch) operasyonu

Tanı çalışması: 

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 AY veya PD’nin klinik bulguları bulunabilir. 

 Ekokardiyografi (genel ve bölgesel) LV işlevi, arteriyel anasto-

mozlu bölgelerdeki darlık ve en yaygın olarak da PD, neoaortik ka-

pak yetersizliği, asendan aortun boyutları,118 ve aortik arkusun akut 

açılanması üzerine bilgi sağlayan anahtar tanı tekniğidir.112 Pulmo-

ner gövde, bifürkasyon ve her iki dal, darlıkların varlığı, konumu ve 

şiddeti açısından değerlendirilmelidir. RV işlevi değerlendirilmeli ve 

sistolik basınçlar tahmini olarak hesaplanmalıdır (TY hızı). Koroner 

arterlerin ostiumları ile proksimal seyirleri TÖE ile değerlendirilebi-

lir.

 Stres ekokardiyografisi, LV işlev bozukluğunu açığa çıkarabilir 

ve uyarılabilen miyokart iskemisini saptayabilir.

 KMR, ekokardiyografi ile elde edilen bilgisinin yetersiz olması 

halinde özellikle de aortun, pulmoner dal darlığının ve sol ve sağ 

akciğerler arasında akım dağılımının değerlendirilmesi için gerekli 

olabilir.

 BT görüntülemesi darlık kuşkusu olduğunda ve MR’ye alterna-

tif olarak ostium da dahil olmak üzere koroner arterlerin girişimsel 

olmayan görüntülemesi için kullanılabilir.

 Nükleer teknikler, miyokart iskemisinden kuşkulanılan du-

rumlarda koroner perfüzyonun değerlendirilmesi için kullanılabilir. 

Pulmoner dal darlığı varlığında sol ve sağ akciğer arasında akım 

dağılımının ölçülmesi için akciğer perfüzyon testi önerilir (MR de bir 

alternatiftir).

 Koroner anjiyografiyi de kapsayan kardiyak kateterizasyon LV 

işlev bozukluğu ve miyokart iskemisi kuşkusu durumunda endikedir. 

Asemptomatik hastalarda koroner dolaşımın durumu bir defalığına 

girişimsel olarak değerlendirilmesi düşünülebilir. Şiddetli pulmoner 

dal darlığı ve girişimsel olmayan değerlendirmelerin kesin sonuç 

vermemesi durumunda da kardiyak kateterizasyon endikedir. 

Cerrahi/kateter ile girişimsel tedavi 

Bkz Tablo 17.

4.12.3 Rastelli tipi operasyon

Tanı çalışması: 

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 Klinik bulgular kondüit darlığı, rezidüel VSD, TY, mitral yetersiz-

lik veya AY’ye işaret edebilir. 

 Ekokardiyografi LV ve RV işlevini gösteren birinci seçenek tanı 

tekniğidir. Posteriyor konumlu LV ile (TGA nedeniyle) anteriyor ko-

numlu aort kapağı arasındaki bağlantı ve RV ile pulmoner gövde 

Tablo 16 Atriyal değiştirme uygulamasından sonra büyük arterlerin 
transpozisyonunda girişim endikasyonları

Sınıfa

aÖneri sınıfı.
bKanıt düzeyi.
AV = atriyoventriküler; LV = sol ventrikül; LVOTO = sol ventrikül çıkım yolu obstrüksiyo-
nu; PM = kalp pili (pacemaker); RVEF = sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu; 
TY = triküspid yetersizliği

Şiddetli semptomatik sistemik (triküspid) AV 
kapak yetersizliği olan, önemli ventrikül işlev 
bozukluğu (RVEF ≥%45) bulunmayan hastalarda 
kapak onarımı veya replasmanı yapılmalıdır. 

Düzeyb

I C

LVOTO, semptomatik ise veya LV işlevi kötüye 
gidiyorsa cerrahi olarak tedavi edilmelidir. I C

Baffle darlıklı semptomatik hastalara stent 
uygulanmalıdır. I C

Baffle kaçağı ve istirahat veya egzersiz sırasında 
önemli ölçüde siyanozu olan semptomatik 
hastalarda (kaplı) stent veya cihazla kapatma 
uygulanmalıdır.

I C

Endikasyonlar

Baffle kaçağı olan ve sol-sağ şant nedeniyle 
semptom gösteren hastalarda (kaplı) stent veya 
cihazla kapatma uygulanmalıdır.

I C

Cerrahi girişim endikasyonu

TY varlığında veya TY olmadan önemli sistemik 
ventrikül işlev bozukluğu konservatif biçimde ya 
da son olarak kalp transplantasyonu ile tedavi 
edilmelidir.

I C

Kateter ile girişim endikasyonları 

“Baffle” darlıklı ve kateterle girişime uygun 
olmayan semptomatik hastalar cerrahi olarak 
tedavi edilmelidir.

I C

Semptomatik pulmoner venöz obstrüksiyonda 
(kateterle girişim nadiren mümkündür) cerrahi 
onarım uygulanmalıdır.

I C

Önemli ventrikül işlev bozukluğu (RVEF ≥%45) 
bulunmaksızın asemptomatik ciddi sistemik 
(triküspid) AV kapak yetersizliği olan hastalarda 
kapak onarımı veya replasmanı düşünülmelidir. 

IIa C

“Baffle” kaçağı olan ve stent uygulamasına uygun 
olmayan semptomatik hastalar cerrahi olarak 
tedavi edilmelidir.

I C

Yetişkin hastalarda septal kayma oluşturmak için 
pulmoner arter bandı, veya sol ventrikül “training” 
işlemi ve takiben arteriyel değiştirme halen 
deneysel evrededir ve kaçınılmalıdır. 

III C

Baffle kaçağı olan ve sol-sağ şant nedeniyle 
aşırı ventriküler hacim yüklenmesi izlenen 
asemptomatik hastalarda (kaplı) stent veya 
cihazla kapatma düşünülmelidir. 

IIa C

PM’ye gereksinim duyan baffle darlıklı 
asemptomatik hastalarda stent uygulaması 
düşünülmelidir. 

IIa C

Baffle darlıklı diğer asemptomatik hastalarda 
stent uygulaması düşünülmelidir. IIb C
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arasındaki kondüitin işlevi Doppler incelemesi ile görselleştirilerek 

değerlendirilmelidir. Rezidüel VSD’lerin değerlendirilmesi, LV’yi 

aort kapağına bağlamakta kullanılan kondüit veya yamanın olağan 

dışı seyri nedeniyle genellikle güçtür. Kondüit boyunca Doppler 

gradyanlarının ölçümü hem güç, hem de güvenilmez olabilir. Bu 

nedenle de, TY hızından RV sistolik basıncının tahmini kondüit dar-

lığının değerlendirilmesi açısından özel bir önem taşımaktadır (bkz. 

Bölüm 4.16).

 KMR, LV ve RV işlevinin girişimsel olmayan değerlendirme-

si için kullanılabilir. Kondüitler ve semilunar kapakların yanı sıra 

Qp:Qs de dahil olmak üzere rezidüel VSD varlığı da değerlendirile-

bilir.

 Kardiyak kateterizasyon kondüit darlığının hemodinamik de-

ğerlendirmesi için gerekli olabilir. 

 Anjiyografi de darlık ve periferik PA darlığının düzeyini değer-

lendirmede yardımcı olabilir (bkz. Bölüm 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi 

Kondüit darlığının tedavi endikasyonları için bkz. Bölüm 4.16.

 LV ile aort kapağının bağlantısında yer alan ve ortalama grad-

yanı >50 mmHg (LV işlevi ve kardiyak debi azalmışsa daha düşük) 

olan darlıkların cerrahi onarımı düşünülmelidir (IIaC). 

 Rezidüel bir VSD yoluyla sol-sağ şant, semptomlara veya sol 

tarafta kayda değer aşırı hacim yüklenmesine neden oluyorsa cer-

rahi tedavi uygulanmalıdır (IC).

İzlem önerileri (onarımın türünden bağımsız olarak)

TGA’lı tüm hastalar, uygulanan operasyon türünden bağımsız 

olarak en az yılda bir kez EDKH alanında uzman merkezlerde 

ve yukarıda belirtilen özel konulara dikkat gösterilerek incelen-

melidir.

İlave konular (onarımın türünden bağımsız olarak)

 Egzersiz/spor: Aritmi semptomları veya öyküsü bulunan hasta-

lar egzersizin neden olduğu aritmi riskinin olası yüksekliği nedeniy-

le bireysel olarak ve dikkatle değerlendirilmelidirler (egzersiz testi 

önerilir). Hemodinamik değerleri mükemmel olanlar düzenli olarak 

egzersiz yapmaya teşvik edilmeli ve yalnızca aşırı egzersizlerden 

kaçınmalıdırlar. Hemodinamik değerleri optimum düzeyin altındaki-

ler ise işlevsel olarak daha kısıtlı olacaklardır. Aşırı efor sarf etmek-

ten veya yarışmalı temas sporlarından kaçınılmalı, bunun yerine 

düzenli olarak orta veya düşük yoğunluklu fiziksel aktiviteler teşvik 

edilmelidir.

 Gebelik: Hemodinamik değerleri olması gerekenin altında 

olan hastaların gebelik sırasındaki riskleri daha yüksektir. TGA ve 

atriyal değiştirmeli hastalarda hayatı tehdit eden aritmi veya geri 

dönüşsüz RV işlev bozukluğu gelişme riski daha yüksektir.119 Uy-

gulanan cerrahi onarımın tipinden bağımsız olarak klinik durumu 

iyi olan TGA’lı hastaların normal bir gebelik dönemi geçirme şansı 

yüksekse de, düşük, fetüste gelişim geriliği ve erken doğum riskleri 

normal popülasyona oranla daha yüksektir120 (bkz. Bölüm 3.4.3). 

TGA’nın nüks etme riski düşüktür. 

 EE profilaksisi: Yalnızca yüksek risk altındaki hastalara önerilir 

(Bkz. Bölüm 3.3.5).

4.13 Doğumsal olarak düzeltilmiş büyük 
arterlerin transpozisyonu 
Giriş ve arkaplan

ddTGA ya da atriyo-ventriküler ya da ventrikülo-atriyal diskordans 

yaygın olmayan bir durumdur ve tüm DKH’ların <%1’ini oluşturur. 

Ventriküller normal durumla karşılaştırıldığından terstir ve (sol ta-

rafta) aort RV’den anteriyor olarak çıkarken, (sağ tarafta) PA LV’den 

posteriyor olarak çıkar. “İkili” diskordansta anormal bağlantılar ola-

ğan veya ayna görüntüsü şeklinde bir atriyal düzende görülebilir. 

Kardiyak yönlenim veya taban-apeks ekseni levokardi, dekstrokardi 

veya mezokardi şeklinde olabilir. İlişkili lezyonlar yaygındır (%80-

90) ve VSD (%70) ve PD’yi (%40) de kapsar. Sistemik triküspid 

kapağın anormallikleri sık görülür ve Ebstein anomalisi özellikleri 

izlenebilir.

 AV nodu ve His huzmesi anormal konumlanmış olabilir ve bu 

da ileti anormalliklerine yol açabilir. 

Klinik tablo ve doğal seyir 

Doğal seyri ve klinik tabloyu belirleyen unsurlar genellikle eşlik 

eden kardiyak anomalilerdir.108,121-123 Geniş bir VSD görülen hasta-

larda konjestif kalp yetersizliği yeni doğan döneminde gelişebilir. 

VSD ve PD varsa giderek artan siyanoz gelişebilir.

 İzole ddTGA’nın çocukluk ve erken erişkin dönemlerinde hemo-

dinamik bir etkisi olmayabilir. Hastalar genellikle asemptomatiktir 

ve tanı yetişkin evrede (genellikle rutin bir tıbbi muayene sırasında) 

anormal bir göğüs röntgeni veya EKG ile konabilir. Sistemik sağ 

Tablo 17 Arteriyel değiştirme operasyonundan sonra büyük arterle-
rin transpozisyonunda girişim endikasyonları

Sınıfa

aÖneri sınıfı.
bKanıt düzeyi.
AY = aort yetersizliği; AV = atriyoventriküler; RV = sağ ventrikül; RVOTO = sağ ventri-
kül çıkım yolu obstrüksiyonu; TY = triküspid yetersizliği.

İskemiye neden olan koroner arter darlığında 
(substrata bağlı olarak) stent veya cerrahi girişim 
uygulanmalıdır.

Düzeyb

I C

RV sistolik basıncı >60 mmHg (TY hızı >3.5 m/s) 
olan semptomatik hastalarda RVOTO cerrahi 
yöntemle onarılmalıdır. 

I C

RV işlev bozukluğu gelişmesi durumunda (RV 
basıncı daha düşük olabilir) semptomlara 
bakılmaksızın RVOTO cerrahi yöntemle 
onarılmalıdır. 

I C

RVOTO ile birlikte RV sistolik basıncı >80 mmHg 
(TY hızı >4.3 m/s) olan asemptomatik hastalarda 
cerrahi girişim düşünülmelidir. 

IIa C

(Neo-)aort kökleri >55 mm ise, ortalama 
yetişkin boyuna ulaşılmış olması koşuluyla 
aort kökü operasyonu düşünülmelidir (şiddetli 
AY durumunda aort kapağı replasmanı için AY 
yönergelerine35 bakınız).

IIa C

Endikasyonlar

Periferik PD’de çapın >%50’si daralma ve RV 
sistolik basıncı >50 mmHg ve/veya akciğer 
perfüzyon anormallikleri bulunması durumunda 
semptomlara bakılmaksızın (substrata bağlı 
olarak) stent veya cerrahi girişim düşünülmelidir.

IIa C
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(subaortik) ventrikül yetersizliği ve/veya şiddetli sistemik AV kapak 

yetersizliği (özellikle de Ebstein-benzeri triküspid kapak ile) kırk ve 

ellili yaşlarda dispne ve egzersiz intoleransına neden olabilir. Bu 

evrede hastalara yanlışlıkla dilate kardiyomiyopati tanısı konabilir. 

Miyokart kan akımı ile sistemik (subaortik) ventrikülün yükü arasın-

daki bir uyumsuzluk kalp yetersizliğine katkıda bulunabilir. 

 VSD onarımınından sonra veya triküspit kapak replasmanını 

takiben AV ileti sorunlarının gelişim eğilimi giderek artmaktadır 

(komplet kalp blokunun yıllık insidansı %2’dir) ve AV bloku VSD 

onarımı veya triküspit kapak replasmanını takiben daha da yüksek 

oranda görülmektedir. Supraventriküler aritmi kaynaklı palpitas-

yonlar ellili ve atmışlı yıllarda ortaya çıkabilir. Ventriküler aritmiler 

hemodinamik anormallikler ve/veya ventriküler işlev bozukluğuyla 

bağlantılı olabilir. 

Tanı çalışması 

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 Klinik bulgular arasında TY, VSD ve/veya PD üfürümleri bulu-

nabilir. EKG’de uzamış PR mesafesi veya tam kalp bloğu görülebi-

lir.  His demeti dalları ters yönde olduğundan II, III, aVF ve V1-V3’de 

derin Q dalgalarına neden olabilen sağdan sola erken bir septal 

aktivasyon mevcuttur. Bu durumda yanlışlıkla miyokart enfarktüsü 

tanısı konabilir. Normal prekordiyal progresyonun tersine dönme-

si V1’de QR ve V6’da rS paterni olarak izlenebilir. Hastaların %2-

4’ünde WPW sendromu görülür.

 Göğüs röntgeni asendan aortun sola doğru ve anteriyor yerle-

şimi nedeniyle anormal derecede düz bir sol kalp sınırı, dekstrokar-

di (%20) veya mezokardi (nispeten sık) gösterebilir. 

 Ekokardiyografi ikili diskordansı ortaya koyan anahtar tanı 

tekniğidir. (Ventriküllerin olağan atriyal düzendeki ters konumları iki 

ventrikül arasındaki temel morfolojik farklılıklar aracılığıyla tanına-

bilir. Anatomik RV’de daha fazla trabekülasyon, bir moderatör bant 

ve daha apikal olarak yerleşik bir triküspid kapağı vardır. AV kapağı 

ile arteriyel kapak arasında devamlılık yoktur. LV’de mitral kapağın 

yerleşim yeri daha yüksek, kas duvarı daha düzdür ve mitral kapak 

ile arteriyel kapak arasında devamlılık vardır.) Eşlik eden anoma-

lilerin, özellikle de AV anomalilerinin (Ebstein-benzeri malformas-

yon) ve yetersizliğin, VSD, LVOTO ve PD’nin saptanması önemlidir. 

Sistemik (subaortik) ventrikülün sistolik işlevi ile AV kapak yetersiz-

liğinin şiddeti kalitatif olarak değerlendirilebilir. 

 KMR kalp içi ve büyük damar anatomisini ortaya koyar ve vent-

rikül hacimleri, kütlesi ve EF ölçümleri için endikedir.124

 Aritmiler, ilerleyici AV bloğu ve AKÖ riski değerlendirmesi özel 

dikkat gerektirmektedir. Seçilmiş (yüksek riskli, kuşkulanılan veya 

klinik aritmi açısından araştırılan) hastalar için Holter takibi, olay 

kaydı ve EP testi gereklidir.

 Kardiyak kateterizasyon girişimsel olmayan değerlendirmenin 

sonuçsuz kalması veya PAH değerlendirmesinin gerektiği durum-

larda endikedir (bkz. Bölüm 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 18)

Dilatasyon veya stent uygulanabilen PA darlığı veya kondüit darlığı 

olan hastalarda kateterle girişim önerilebilir. Öte yandan, rezidüel 

bir LVOTO’nun septal kayma nedeniyle dilate sistemik RV (subaor-

tik ventrikül) ve sistemik AV (triküspid) kapak yetersizliği üzerinde 

yararlı bir etkisi olabilir. 

 İkili değiştirme (Double switch) (atriyal ve arteriyel değiştir-

me) ile düzeltici cerrahi girişim veya atriyal değiştirme ve Rastelli 

operasyonu (intraventriküler yeniden yönlendirme “rerouting” + 

kondüit) ile düzeltici cerrahi girişimin çocuklarda uygulanabilir ol-

duğu gösterilmiştir.125-127 Bunun amacı LV’nin sistemik (subaortik) 

ventrikül haline gelmesinin sağlanmasıdır. Operasyonun sonuç-

ları kesin değildir ve işlemin yenidoğan ve çocukluk çağında ya-

pılması tartışmalıdır. Yetişkinlerde mortalite oranı yüksektir ve bu 

nedenle bu operasyon önerilmez. Cerrahi tedavinin en sık odak 

noktası sistemik AV kapağı (triküspid) yetersizliğidir. Kapak çoğu 

zaman morfolojik olarak anormal olduğundan onarım çoğunlukla 

uygulanabilir değildir. Şiddetli kapak yetersizliğinde cerrahi girişim 

sistemik ventriküler EF <%45 olmadan uygulanmalıdır.128 Sistemik 

AV kapağı (triküspid) yetersizliği, rezidüel LV (subpulmoner) çıkım 

obstrüksiyonunun intraventriküler septumda dilate sistemik (suba-

ortik) RV’ye doğru bir kaymaya yol açması sayesinde iyiye gidebilir. 

PA bağlama (banding) yönteminin dilate sistemik (subaortik) RV ve 

sistemik AV (triküspid) kapak yetersizliği üzerinde yararlı bir etkisi 

olduğu öne sürülmüşse de bu nokta halen tartışmalıdır. 

 İlerleyici AV bloğu yüzünden kalp pili uygulaması gerekli olabilir. 

Ventriküler elektrodun düz duvarlı subpulmoner LV’ye sabitlenmesi 

güç olabilir ve özel deneyim gerektirir.

 Sistemik ventriküler işlevi bozulmuş bazı hastalarda biventrikü-

ler kalp pili yararlı olabilirse de, elde böyle bir tedaviyi destekleme-

ye yetecek veri bulunmamaktadır. 

İzlem önerileri

ddTGA bulunan hastaların özellikle de ileti bozuklukları ile sistemik 

ventriküler ve sistemik AV kapak işlev bozukluğu açısından EDKH 

alanında uzman bir merkezde yaşam boyu yıllık izlemleri gerekli-

dir.129 RV işlev bozukluğunun tedavisi veya önlenmesi için ACE in-

hibitörleri giderek artan sıklıkla kullanılmaktadır. Ancak, küçük çaplı 

çalışmalardan bu ajanların etkinliği hakkında elde edilen veriler çe-

lişkilidir. Aritmiler için yukarıya ve Bölüm 3.3.2’ye bakınız.

İlave konular 

 Egzersiz/spor: ddTGA’lı hastalar yarışmalı sporlar ile statik 

sporlardan uzak durmalıdır. Eşlik eden önemli lezyonları ve/veya 

Tablo 18 Doğumsal düzeltilmiş büyük arterlerin transpozisyonunda 
girişim endikasyonları 

Sınıfa

aÖneri sınıfı.
bKanıt düzeyi.
AV = atriyoventriküler; LV = sol ventrikül; RVEF = sağ ventrikül ejeksiyon fraksiyonu; 
VSD = ventriküler septal defekt.

Sistemik (subaortik) ventrikül işlevi bozulmadan 
(RVEF <%45 düzeyine düşmeden) önce 
sistemik AV kapakta (triküspid kapak) şiddetli 
kaçak varsa cerrahi girişim düşünülmelidir.

Düzeyb

IIa C

LV sistemik basınçta işlev gösteriyorsa anatomik 
onarım (restriktif olmayan VSD durumunda 
uygulanabilir ise, atriyal değiştirme + arteriyel 
değiştirme veya Rastelli) düşünülmelidir.

IIb C

Endikasyonlar
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sistemik RV işlevinde azalma olan hastalar düşük yoğunluklu spor-

larla kısıtlanmalıdırlar (bkz. Bölüm 3.4.2).

 Gebelik: Risk; fonksiyonel durum, ventriküler işlev, aritmi var-

lığı ve eşlik eden lezyonlara bağlıdır (bkz. Bölüm 3.4.3). DKH nüks 

riski, düşük görünmektedir.

 EE profilaksisi: Yalnızca yüksek risk altındaki hastalara önerilir 

(bkz. Bölüm 3.3.5).

4.14 Tek ventriküllü kalp
Bu bölüm operasyon uygulanmayan ve palyatif biçimde tedavi edi-

len tek ventriküllü kalp (TVK) ile ilgilidir. Fontan operasyonu geçiren 

hastalar için bkz. Bölüm.4.15

Giriş ve arkaplan

“Tek ventriküllü kalp” terimi RV veya LV’nin bulunmadığı veya mev-

cutsa hipoplastik olduğu ve bu nedenle de biventriküler onarıma 

uygun olmayan bir dizi malformasyonu özetler. Bunlardan bazıları 

aşağıdadır:

• Triküspid atrezisi

• Hipoplastik sağ kalp sendromu çeşitleri; ör. intakt ventriküler 

septumlu pulmoner atrezi 

• Hipoplastik sol kalp sendromu çeşitleri, mitral atrezi de dahil 

olmak üzere;

• Çift girişli LV

• Çift girişli RV

• Dengesi bozulmuş komplet AV septal defektlerinin ileri formları 

• Morfolojisi tanımlanmamış tek ventrikül.

Bu malformasyonlara daima ek kalp içi ve kalp dışı lezyonlar eşlik 

eder; örneğin:

• ASD, VSD, AVSD, PDA

• AD (valvüler, subvalvüler)

• Arkus aorta anomalileri: hipoplazi, kesinti (interruption), koark-

tasyon

• PD (valvüler, subvalvüler), pulmoner atrezi;

• PA anomalileri: periferik darlık, hipoplazi, tek taraflı yokluk

• Diskordan bağlantılar, büyük arterlerin yanlış konumlanması

• AV kapak darlığı; yetersizliği, “overriding, straddling”

• Sol veya sağ atriyal izomerizm, anormal sistemik veya pulmo-

ner venöz bağlantılar; 

• Sol SVK, innominat ven yokluğu, sağ SVK yokluğu, azigos veya 

hemiazigos devamlılığı ile birlikte infrahepatik IVK yokluğu

• Aortik-pulmoner kollateral arterler

• Polispleni veya aspleni.

Ayrıntılı anatomik tanım bu kılavuzun kapsamı dışındadır ve ders 

kitaplarında bulunabilir.130 Elde bulunan veri azlığı nedeniyle öneri-

ler temel olarak uzmanların fikir birliğini temel almaktadır.130-135

 Temel olarak iki farklı hemodinamik durum tanımlanabilir: 

(1) Pulmoner kan akımı üzerinde anatomik sınırlama yoktur: Pul-

moner dolaşım değişmeden kalırsa (yani cerrahi girişim ya-

pılmazsa), birçok hasta çocukluk çağında kontrol edilemeyen 

kalp yetersizliği nedeniyle hayatını kaybeder. Bu dönemi atla-

tanlarda şiddetli pulmoner vasküler hastalık gelişmiş olur. Bu 

durum uzun vadeli sonucu belirleyen temel faktördür. Birçoğu-

na çocukluğun erken döneminde pulmoner kan akımının sınır-

lanması için ‘banding’ uygulanmış olacaktır. Etkin bir ‘banding’ 

pulmoner vasküler hastalığa karşı koruma sağlarken, siyanoz 

düzeyini sınırlamaya yetecek kadar pulmoner kan akımına da 

izin verir. Çok gevşek bir ‘banding’ pulmoner akımın aşırı ol-

masına neden olacaktır ve bu durumda bağlamaya rağmen 

pulmoner vasküler hastalık gelişecektir. Bağlamanın çok sıkı 

olması durumunda ise pulmoner kan akımı son derece sınırlı 

olacak ve ağır siyanoz ile sonuçlanacaktır. 

(2) Pulmoner kan akımı obstrüksiyonu (sıklıkla valvüler ve/veya 

subvalvüler PD ya da atrezi): Bazen obstrüksiyon pulmoner 

dolaşımın yeterli olacağı derecededir (aşırı değildir, böylece de 

pulmoner hipertansiyon gelişimine yol açmaz; çok kısıtlayıcı da 

değildir, böylece ağır siyanoz da oluşmaz). Bu dengeli durumlar 

istisna olsa da cerrahi girişime gerek duyulmadan yetişkinliğe 

varmaya olanak tanırlar. Birçok hasta pulmoner kan akımı çok 

kısıtlı olduğundan çocuklukta bir sistemik-PA şant operasyonu-

na, en sık olarak Blalock-Taussig (subklavyen’den PA’ya), na-

diren Waterston veya Potts (sırasıyla asendan veya desendan 

aorttan PA’ya) gereksinim duyar. Sistemik-PA şantı çok geniş 

ise aşırı pulmoner akım yetişkinlikte pulmoner vasküler hastalı-

ğa yol açacaktır. Şant çok küçükse hasta ileri derecede siyano-

tik olacaktır. Yenidoğan döneminden sonra SVK ile PA arasına 

uygulanacak bir anastomoz da seçenek haline gelir: Sağ PA’ya 

klasik Glenn anastomozu (tarihi) veya PA ile uç-yan anastomoz 

ile çift yönlü kavopulmoner anastomoz yaratılması. Yeterli bir 

şant dengeli bir durum sağlar (yukarıda açıklanmıştır).

Bu tablolarla hekime yetişkin çağda başvuran hastaların büyük ço-

ğunluğu daha önce bir tür sistemik-PA şantı, kavopulmoner bağlan-

tı (Glenn) veya şimdilerde tercih edilen bir Fontan operasyonu veya 

bu yöntemin modifikasyonlarından biri uygulanarak palyatif tedavi 

görmüştür. Bu son operasyon Bölüm 4.15’te ele alınmıştır. 

Klinik tablo ve doğal seyir

Pulmoner kan akımının miktarına, pulmoner vasküler hastalık var-

lığı veya yokluğuna ve ventriküler işleve bağlı olarak hastalar çeşitli 

düzeylerde siyanoz ve konjestif kalp yetersizliği ile başvurabilirler. 

Efor kapasitesi (istisnalar dışında) genellikle büyük oranda düş-

müştür; AV tam blok, aritmiler (supraventriküler, fakat ventriküler de 

olabilir, AKÖ olağan dışı değildir), inme, beyin apsesi ve tromboem-

boli oluşabilir. Bu popülasyonda endokardit görece yaygındır. Daha 

fazla ayrıntı için Eisenmenger sendromu ve siyanozlu hastalarla 

ilgili bölümlere başvurun (sırasıyla 4.17 ve 4.18).

 Fontan operasyonu geçirmemiş TVK’li hastalarda siyanoz tipik 

olarak mevcuttur. Arteriyel oksijen satürasyonu yaygın olarak %75 

ila 85% arasında değişirse de, dolaşımı ideal biçimde dengelenmiş 

istisnai olgularda %90’ın ötesinde değerlere ulaşır.

 Hastalar aorta doğru ilerleyen obstrüksiyonla başvurabilirler. 

Bu da ventriküler hipertrofi ve sonunda da kardiyak debide düşüşe 

yol açar. PA’ya doğru ilerleyen obstrüksiyon progresif siyanoza ne-

den olur. Glenn yöntemi uygulanan hastalarda kötüye giden siya-

noz pulmoner AV malformasyonları veya IVK’den SVK’ye kollateral 

damarların gelişimi nedeniyle de olabilir.

 TVK aynı zamanda hem sistemik, hem de pulmoner ven dö-

nüşlerinine uyum sağlamalıdır. Bu kronik aşırı hacim yüklenmesi-

nin yaşamın görece erken bir evresinde ventrikül yetersizliğine yol 
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açma olasılığı yüksektir. AV kapak yetersizliği gelişebilir veya önce-

den varsa ilerleyebilir. Zaten azalmış olan egzersiz kapasitesi daha 

da düşer. Sonuç olarak siyanoza ek olarak aşikar kalp yetersizliği 

ortaya çıkabilir. 

 Hemodinamik durumu iyi dengelenmiş nadir olgularda ventri-

küler işlev bozukluğu gelişmez ve böyle hastaların elli, atmış ve 

yetmişli yaşlarına kadar yaşadığı bildirilmiştir.

Tanı çalışması: 

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 Klinik bulgular santral siyanoz, el ve ayakta çomak parmak ve 

genellikle göğüs içinde kalbin bulunduğu tarafta pre-kordiyal bir şiş-

kinlik olan asimetrik bir göğüstür. Skolyoz yaygın bir sorundur. İkinci 

kalp sesi tipik olarak tek ise de, oskültasyonun diğer bulguları ilişkili 

anormalliklere bağlıdır. EKG ritim veya ileti bozukluklarını ortaya 

koyabilir. 2:1 bloklu atriyal reentran taşikardi ve yalnızca hafif dü-

zeyde taşikardi kolayca gözden kaçabilir.

 Ekokardiyografi anatomi üzerine bilgi sağlayan ve izlem sıra-

sında kardiyal işlevin izlenmesini sağlayan anahtar tanı tekniğidir. 

TVK’ler her zaman karmaşık olduğundan ve situs, oriyantasyon ve 

bağlantı ile ilgili birçok anormallik izlendiğinden ekokardiyografi in-

celemesinde segmental yaklaşım gereklidir. 

 TVK’lerin tanısında aşağıdakiler temel unsurlardır: 

• Abdominal ve atriyal situs

• Kalbin göğüs içindeki konumu ve apeksin konumu

• Viseroatriyal, atriyo-ventriküler, ventrikülo-arteriyel bağlantılar

• Tüm kalbin morfolojik ve hemodinamik bilgileri elde edilmelidir.

	 Ventrikülo-arteriyel bağlantının tam anatomisi ile fonksiyo-

nel durumu aorta ve pulmoner vasküler yatağa doğru olan 

obstrüksiyona özel dikkat gösterilerek değerlendirilmelidir

	 AV kapak işlevi yetersizliğe özel dikkat gösterilerek değer-

lendirilmelidir.

	 Ventriküler işlev/hipertrofi 

	 ASD/VSD tipi, boyutu, sayısı, yerleşimi 

	 Asendan aort, aortik arkus ve desandan aort; koarktasyo-

nun varlığı veya yokluğunun saptanması;

	 Pulmoner arterler-ortak gövde kök, dallar ve pulmoner kan 

akımı kaynakları; 

	 Şantların görüntülenmesi (Blalock-Taussig, Waterston, 

vs.).

TTE görüntülerinin yetersiz olduğu durumlarda TÖE endike olabi-

lir. 

 KMR veno-atriyal ve ventrikülo-arteriyel bağlantılar da olmak 

üzere ekstrakardiyak anatomi için tercih edilen görüntüleme yönte-

midir (BT de alternatif bir yöntemdir). İntrakardiyak anatomi üzerine 

ayrıntılı morfolojik bilgi de elde edilebilir. Ayrıca ventriküler hacimler, 

EF ve kan akımının sol ve sağ akciğerdeki bağıl dağılımının mikta-

rının belirlenmesi için de MR tercih edilen yöntemdir.

 Kardiyak kateterizasyon hemodinamik değerlendirme, özel-

likle de PAB ve transpulmoner gradyan için (bu durumda PVR’nin 

değerlendirilmesi genellikle güçtür) girişim düşünüldüğünde gerek-

lidir. Hastalar Fontan operasyonu için değerlendirildiğinde ise zo-

runludur. Sistemik-PA veya Glenn şantlarının - ve sekelleri (pulmo-

ner dalların darlığı) ile diğer vasküler anomalilerin (arteriyovenöz 

kollateral damarlar, fistüller, vs.) - değerlendirilmesi de kateterizas-

yonu gerektirebilir.

Cerrahi/kateterizasyoın ile girişimsel tedavi (Tablo 19)

Şiddetli PD olgularında pulmoner kan akımını artırma amaçlı pul-

moner valvotomi gibi girişimsel tedaviler tartışmalıdır. 

 Klinik durum stabil ise, cerrahi girişim riski (genellikle yüksektir) 

beklenen muhtemel yarar ile dikkatle kıyaslanmalıdır. 

 Bir Fontan operasyonu ancak çok dikkatle seçilmiş hastalar 

için düşünülebilir (bkz Bölüm 4.15). Ağır siyanozlu, pulmoner kan 

akımı düşük fakat PVR değeri yükselmemiş olan hastalarda çift 

yönlü Glenn şantı (SVK’den PA’ya) bir seçenek olabilir. Sistemik-

pulmoner bir şant (örn. arteriyovenöz aksiler fistül veya sistemik 

arter pulmoner şantı) tek seçenek ise (çift yönlü Glenn şantı yeterli 

değilse veya PA basıncı bu şant türü için yeterince düşük değilse), 

artan pulmoner kan akımının getireceği yarar sistemik ventrikülün 

artacak olan hacim yükü ile kıyaslanarak değerlendirilmelidir.

 Transplantasyon için önceden uygulanmış olan sternotomi-

ler/torakotomiler, aorto-pulmoner kollateral damarlar ile siyanotik 

DKH’nin çoklu sistemli doğası, sonucu olumsuz etkileyen teknik ve 

tıbbi faktörlerdir. 

Konservatif tedavi

Pulmoner vasküler hastalıkta hematolojik tedavi ve hedeflendirilmiş 

tedavinin rolü için Eisenmenger sendromu ve siyanotik hastalarla 

ilgili bölümlere bakınız (sırasıyla 4.17 ve 4.18).

İzlem önerileri

EDKH alanında uzman merkezlerde düzenli değerlendirme gerek-

lidir. 

 Muayene sıklığı kişiye göre seçilse de, en az yılda bir kez ve fi-

zik bakı, oksijen satürasyonunun ölçümü, laboratuvar tetkikleri (he-

matolojik indeksler, demir durumu, böbrek işlevi, vs.), EKG, toraks 

grafisi ve ekokardiyografiyi de kapsayacak biçimde yapılmalıdır 

(bkz. Bölüm 4.18).

Tablo 19 Tek ventriküllü kalplerde dikkate değer özel noktalar ve 
girişim endikasyonları 

Sınıfa

aÖneri sınıfı.
bKanıt düzeyi.
AV = atriyoventriküler; PA = pulmoner arter; PVR = pulmoner vasküler direnç.

Yalnızca iyi seçilmiş hastalar dikkatli bir 
değerlendirmeden [düşük pulmoner vasküler 
dirençler, AV kapak(lar)ının yeterli işlevi, 
korunmuş ventrikül işlevi] sonra bir Fontan 
operasyonuna aday olarak kabul edilmelidirler. 

Düzeyb

IIa C

Pulmoner kan akımı artmış hastalarda - yetişkin 
yaşlarda nadir rastlanan bir durumdur - PA 
“banding” ve daha önce yerleştirilen bandın 
sıkıştırılması önerilmektedir. 

IIa C

Ağır siyanozlu ve pulmoner kan akımı azalmış, 
fakat PVR düzeyleri yükselmemiş olan hastalarda 
çift yönlü bir Glenn şantı düşünülmelidir.

IIa C

Klinik durumu kötü olan hastalar için konvansiyo-
nel cerrahi seçeneklerin hiçbiri uygulanamıyorsa 
kalp transplantasyonu ile kalp-akciğer transplan-
tasyonu düşünülmelidir.

IIa C

Özel noktalar ve endikasyonlar 
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 KMR’nin yetişkinlikte en az bir kez ve ondan sonra da endikas-

yona göre uygulanması gereklidir. 

Ek öneriler

 Egzersiz/spor: Genel kural olarak hastaların egzersiz sırasın-

da ölüm risk yüksek değilse de, egzersiz kapasiteleri büyük oranda 

düşmüştür. Rekreasyonel sporların semptomlarla sınırlı şekilde ya-

pılması düşünülebilir. 

 Gebelik: Pulmoner kan akımı çok düşük veya şiddetli pulmo-

ner vasküler hastalık (Eisenmenger sendromu) bulunan veya vent-

rikül işlevi yetersiz olan hastalarda gebelik kontrendikedir. Siyanoz 

fetüs için önemli bir risk oluşturur ve oksijen satürasyonunun <%85 

olduğu durumlarda canlı doğum olasılığı düşüktür (<%12).15 (bkz. 

Bölüm 3.4.3). 

Trombojenisite ve tromboemboli riski nedeniyle gebelikten korunma 

amacıyla kombine oral kontraseptif kullanımından kaçınılmalıdır. 

Tek başına progestogen içeren haplar, progestogen salımlı rahim 

içi araçlar veya implant sistemler daha düşük kardiyovasküler riskle 

güvenli kontrasepsiyon sağlar.

 EE profilaksisi: Tüm hastalar için endikedir (bkz. Bölüm 

3.3.5).

4.15 Fontan operasyonundan sonra hastalar 
Giriş ve arkaplan

Fontan operasyonu ilk kez 1968’de yapılmış ve o zamandan beri 

tek bir işlevsel ventrikülle karakterize olan çeşitli kardiyak malfor-

masyonları olan uygun hastalar için belirleyici tedavi biçimi haline 

gelmiştir (bkz. Bölüm 4.14). Cerrahi girişim sistemik ve pulmoner 

damar dönüşlerinin bir subpulmoner ventrikül olmadan ayrılmasını 

ve “seri haline” döndürülmesini esas alır. İlk başlangıcından beri 

orijinal işlemde pulmoner arterlere sistemik damar dönüşlerini dü-

zenlemek üzere bir dizi değişiklik yapılmıştır. Günümüzde total ka-

vopulmoner bağlantı (TKPB) için, atriyopulmoner bağlantının (APB, 

PA’ya sağ atriyal apendiks) yerini SVK’den PA’ya bir anastomoz (çift 

yönlü Glenn) ile birlikte IVK ile PA arasında ya intrakardiyak ya da 

ekstrakardiyak bir kondüit oluşturulması almıştır.136 Bu dolaşım ge-

nellikle iki adımda oluşturulur.

 “Tek ventriküllü” kalpler için diğer palyatif tedavilerin doğal seyri 

ile sonucu kötüdür, bu nedenle de genellikle hemodinamiği uygun 

olan tüm hastalara Fontan operasyonu uygulanmaktadır. Artık cer-

rahi mortalite ve bunu izleyen sonucun dolaşımın uygunluğu ile ta-

nımlanmış kriterlere bağlı olduğu anlaşılmıştır. Kriterlere uygun sıkı 

bir seçim modern serilerde <%5 cerrahi mortalite oranı ile, düşük 

PVR ve PAB (ortalama <15 mmHg), ventrikül işlevinin korunma-

sı, yeterli PA boyutu, ilgili AV kapak yetersizliğinin bulunmaması ve 

normal ritim şeklinde en iyi sonuçları vermektedir. Bazı merkezler-

de seçilmiş olgulara, bazılarında ise tüm olgulara bir fenestrasyon 

uygulanmaktadır.137 Uzun vadedeki sınırlı sonuç nedeniyle Fontan 

her zaman tercih edilen palyatif tedavi yöntemi değildir. 

Klinik tablo ve doğal seyir

Subpulmoner ventrikülün eksikliği kronik sistemik venöz hipertan-

siyon, belirgin biçimde değişmiş pulmoner hemodinamik ve kronik 

olarak ‘ön yükten yoksun’ bir ventrikülle sonuçlanır. Uzun süre-

li izlem sırasında bir dizi önemli sorun ortaya çıkmıştır. On yıllık 

sağkalım %90’a ulaşsa da, Fontan hastalarının en iyilerinde bile 

kardiyovasküler performansta erken bir düşüş ile kısalan sağka-

lım süresinin önlenemeyeceği bilinmelidir.138 Geç evredeki Fontan 

başarısızlığına etki eden önemli hemodinamik unsurlar arasında 

sistemik ventrikül işlevinde ilerleyici bir düşüş, AV kapak yetersiz-

liği, PVR’de düşüş, atriyal genişleme, pulmoner venöz obstrüksi-

yon ve hepatik konjesyon ve işlev bozukluğunu da kapsayan kronik 

sistemik venöz hipertansiyonun sonuçları bulunmaktadır.139 Diğer 

komplikasyonlar arasında atriyal ve PA tromboz oluşumu, pulmo-

ner arteriyovenöz malformasyonların gelişimi, sistemik arteriyelden 

pulmonere venöz veya sistemik arteriyelden pulmonere arteriyel 

bağlantılar ile sistemikten pulmonere venöz kollateral damar olu-

şumu bulunmaktadır. Fontan operasyonundan sonra hastaların bü-

yük kısmı çocukluk ve ergenlik dönemini iyi geçirmektedir, yine de 

objektif olarak ölçüldüğünde egzersiz kapasitesi düşüktür. Fakat bu 

dönemin ardından egzersiz performansında ilerleyici bir düşüş ile 

kalp yetersizliği, siyanoz (özellikle bir fenestrasyon uygulandığın-

da), kronik venöz yetmezlik ve önemli aritmilerin gelişimi ile birlikte 

klinik komplikasyonlar ortaya çıkabilir.140 Fontan operasyonundan 

10 yıl sonra hastaların %20’sinde (tipik olarak hem intra-atriyal re-

entran taşikardi ve atriyal flatteri, hem de atriyal fibrilasyon ve fokal 

atriyal taşikardiyi kapsayan) supraventriküler taşiaritmi görülür.141 

APB Fontan’a oranla TKPB’den sonra insidans daha düşük olabilir-

se de bu nokta henüz kanıtlanmamıştır.142

 Protein-kaybettiren enteropati nadir fakat önemli bir komplikas-

yondur ve periferik ödem, plevral efüzyon ve karında asite neden 

olur. Bu duruma düşük serum albumin düzeyi ile dışkıda yüksek 

a1-antitripsin düzeylerinin saptanması ile tanı konabilir.143 Protein-

kaybettiren enteropati çok kötü bir prognoza işaret eder (5 yıllık sağ-

kalım oranı <%50) ve elde bulunan tedavilerin etkisi sınırlıdır.143

Tanı çalışması: 

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 Klinik bulgular arasında yaygın olarak hafif ve pulsatil olmayan 

juguler ven distansiyonu bulunmaktadır. Fakat önemli juguler ven 

distansiyonu ile hepatomegali Fontan obstrüksiyonu veya ventrikü-

ler yetersizlik kuşkusunu akla getirir. EKG sıklıkla kavşak ritmi veya 

atriyal aritmiler gösterir. Göğüs röntgeninde plevral efüzyon varlığı, 

protein-kaybettiren enteropati şüphesini uyandırır. 

 Ekokardiyografi ventrikül ve kapak işlevi üzerine bilgi sağlayan 

birinci seçenek tanı yöntemidir. Fontan yolunun görüntülenmesi için 

genellikle TÖE veya diğer görüntüleme yöntemlerine gereksinim 

vardır. 

 Yıllık kan tahlilleri hematoloji, serum albumini ve karaciğer ve 

böbrek işlevlerini içermelidir. Protein-kaybettiren enteropatiden kuş-

kulanılıyorsa a1-antitripsin klirensi hesaplanmalıdır.

 KMR ve BT Fontan yolunun, kollateral ve pulmoner damarların 

(örn. genişlemiş RA nedeniyle sağ pulmoner ven obstrüksiyonu) ve 

diferansiyel pulmoner akımın değerlendirilmesine özellikle yardım-

cı olan yöntemlerdir.

 Ultrason (ve BT) yoluyla hepatik değerlendirme (fibrozis, siroz 

ve kanser açısından) önemlidir. 

 Kardiyak kateterizasyon açıklanamayan ödem, efor kapasite-

sinde azalma, yeni başlayan aritmi, siyanoz ve hemoptizi durumla-

rında düşük bir eşikle uygulanmalıdır. Bu yöntem ventrikül ve kapak 

işlevleri, PVR’yi de kapsayan hemodinamik ve Fontan obstrüksi-
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yonu ile anormal vasküler bağlantılarla ilgili bilgi sağlar (yukarıda 

açıklanmıştır).

İlaç tedavisi 

 Antikoagülasyon: Sağ atriyal kan stazı ile koagülasyon bo-

zukluğu tromboz oluşumuna yatkınlık yaratabilir. PVR’de artışa yol 

açan subklinik, tekrarlayıcı pulmoner emboli potansiyeli nedeniyle 

yaşam boyu antikoagülasyon tedavisi önerisi getirilmiştir.144 Diğer 

yandan, bu uygulamanın yararı konusunda bir kanıt olmadığı gibi, 

uygulama farklı merkezler arasında çeşitlilik göstermektedir. Atriyal 

tromboz, atriyal aritmi veya tromboembolik olayların varlığında an-

tikoagülasyon kesinlikle endikedir. 

 Antiaritmik tedavi: Sinüs ritminin kaybı hızlı bir hemodinamik 

bozulmaya öncülük edebilir ve sürekli aritmi tıbbi açıdan bir acil 

durum kabul edilmelidir. İlaç tedavisi genellikle etkisiz olduğundan 

elektriksel kardiyoversiyon tedavinin temel unsurudur. Amiodaron 

aritminin nüks etmesinin önlenmesinde etkili olabilirse de uzun va-

dede pek çok yan etkisi vardır. Sotalol buna bir alternatif olabilir. 

Radyofrekans ablasyonu için düşük bir eşik belirlenmesi gerekse 

de, bu aritmilerin kateter laboratuarında tedavisi güçtür.145 Antita-

şikardik atriyal PM yardımcı olabilir. AV pil gerekmesi durumunda 

buna epikardiyal bir yaklaşım gerekli olacaktır. Aritmi oluşumu du-

rumunda hemodinamik değerlendirme yapılmalıdır. Bkz. Bölüm 

3.3.2.

 Protein-kaybettiren enteropatinin medikal tedavisi: Medikal 

tedavi halen çok zordur ve (hemodinamik sorunların devre dışı bı-

rakılmasından sonra) tuz kısıtlaması, yüksek proteinli diyet, diüre-

tikler, ACE inhibitörleri (iyi tolere edilemeyebilir), steroidler, albumin 

infüzyonu, kronik subkutan heparin, (girişimsel kateter yoluyla) 

fenestrasyon oluşturulması ve son olarak transplantasyonun düşü-

nülmesi gibi çeşitli tedavi yöntemleri önerilmiştir.

 Ayrıca Bölüm 3.3.1’e de başvurun. 

Cerrahi/girişimsel tedavi 

“Fontan yetersizliği (dirençli aritmi, sağ atriyal dilatasyon, AV ka-

pak yetersizliğinde kötüye gidiş, ventrikül işlevinde bozulma ve/

veya atriyal trombus kombinasyonu ile birlikte) oluşan hastalarda 

operasyon düşünülmelidir.146 Aritmi operasyonu ile birlikte atriyo-

pulmoner bir bağlantının “enerjiyi daha verimli kullanan” bir TKPB 

dönüştürülmesi çok deneyimli bir ortamda erken evrede iyi sonuç-

lar vermişse de, yine de cerrahi mortalite ve devam eden morbidi-

te ile bağlantılıdır ve olguların çoğunda hem sürekli ilaç tedavisi, 

hem de PM implantasyonu gerekir.147 Geç bir evrede uygulanması 

durumunda konversiyonun iyi sonuçlanma olasılığı daha düşüktür 

ve kardiyak transplantasyon gerekebilir. Öte yandan, konversiyonun 

ideal zamanlaması henüz kesinlik kazanmamıştır. Dikkatle seçil-

miş yetişkin hastalarda önemli siyanoz varsa fenestrasyonun cihaz-

la kapanması uygun olabilirse de bu hastanın durumunu daha da 

kötüleştirebilir. Akım obstrüksiyonu veya anormal vasküler bağlantı 

durumunda kateter girişimi de gerekebilir (yukarıda açıklanmıştır).

İzlem önerileri 

Bu birçok karmaşık unsurun bir sonucu olarak, Fontan hastalarının 

bakımı EDKH tıbbi personeli için en büyük güçlüklerden birini oluş-

turmaktadır ve bunların hepsi EDKH alanında uzman merkezlerde 

en az yıllık olarak izlenerek ekokardiyografi, EKG, kan ve egzersiz 

testlerinden geçirilmelidir. KMR ve hepatik ultrason gerekliliğine 

(BT) bireysel olarak karar verilmelidir. Fontan yetersizliği belirtileri 

gösteren hastaların kavopulmoner akım ve pulmoner ven dönüşün-

de büyük bir hemodinamik etkiye neden olabilecek en küçük obs-

trüksiyonları bile incelemeye özel dikkat edilerek kapsamlı biçimde 

değerlendirilmesi zorunludur.

İlave konular 

 Egzersiz/spor: Fontan operasyonundan sonra hastaların eg-

zersiz kapasitesinde “dolaşımlarının” bir parçası olarak önemli kı-

sıtlılık oluşur ve bu hastalar sadece rekreasyonel sporlara teşvik 

edilmelidirler. 

 Gebelik: İyi seçilmiş hastalarda doğumdan sonra bile yoğun 

bir izlem ile başarılı bir gebelik yaşanması mümkündür. Fontan dev-

resi optimum biçimde çalışmıyorsa anne açısından risk vardır ve 

özellikle siyanoz varlığında düşük oranı artar. ACE inhibitörlerinin 

kesilmesi gereklidir ve antikoagülanların ayarlanması oldukça güç-

tür.

 EE profilaksisi: Yakın zamanda (<6 ay) tekrar Fontan operas-

yonu geçirmiş, siyanozlu, prostetik kapaklı, rezidüel yama kaçağı 

olan veya önceden endokardit geçirmiş hastalara önerilir. 

4.16 Sağ ventrikülden pulmoner artere kondüit
Giriş ve arkaplan

Pulmoner atrezi, ortak arteriyel gövde, ToF, pulmoner kapak yoklu-

ğu sendromu, Rastelli işlemi ve Ross operasyonu da dahil olmak 

üzere karmaşık defektlerde doğal çıkım yolu rekonstrüksiyona uy-

gun değilse kondüitler RV ile PA arasındaki sürekliliği sağlar.

 Kondüit tipleri arasında kapaklı [pulmoner veya aortik homog-

reft, biyoprostetik kapaklar, sığır juguler ven kondüitleri (Contegra)] 

ve kapaksız kondüitler bulunmaktadır. 

 İdeal bir kondüit yoktur. Sınırlı süre dayanmaları, kısa süre 

sonra operasyonun tekrarlanmasını gündeme getirir. Kondüitin 

başarısız olma nedenleri sterilizasyon/saklama süreci, daha kü-

çük kondüit, kondüit tipi, implantasyonun erken yaşta yapılması, 

PA darlığı ile transpozisyon tanısı bulunmaktadır.101,148,149 Yirmi yıl 

içinde kondüitin başarısızlığı nedeniyle operasyonun tekrarlanma 

riskinden kurtulma oranı %32 ve %40 olarak belirtilmiştir.101,148

 Komplikasyonlar arasında büyüme nedeniyle kondüitin uyma-

ması, yetersizlik ile birlikte veya tek başına ilerleyen obstrüksiyon, 

endokardit ve anevrizma ya da psödoanevrizmalar vardır. 

 Klinik tablo efor dispnesi, çarpıntı, senkop ve AKÖ’yü içerebilir. 

Tanı çalışması: 

Genel prensipler için Bkz. Bölüm 3.2. 

 Klinik bulgular arasında prekordiyal “thrill”, juguler venlerde be-

lirgin A-dalgası ve sistolik üfürüm bulunabilir. Grafide kondüit kalsi-

fikasyonu görülebilir.

 Ekokardiyografi her iki ventrikülün boyut ve işlevi, PY, TY 

ve bağlantılı lezyonlar üzerine bilgi sağlayan birinci seçenek tanı 

yöntemidir. Kondüit boyunca gradyanın ölçümü güç ve güvenilmez 

olabilir. Kondüit darlıklarının değerlendirilmesinde TY hızından elde 

edilen RV basıncı kullanılmalıdır. 

 KMR ve BT kondüitin (darlık düzeyi), PA ve koroner arter anato-

misinin görüntülenmesi, RV’nin değerlendirilmesi ve PY şiddetinin 
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ölçülmesi için gerekli olabilir. Yeniden sternotomi uygulanmasından 

önce kondüit/RV ile sternumun iç katmanının ilişkisi incelenmelidir.

 Kateterizasyon ile hemodinamik değerlendirme bir girişim 

planlanması durumunda her zaman gereklidir. Anjiyografi darlık dü-

zeyi, periferik PA darlıkları ve koroner anatomi (anomaliler, anormal 

seyirler) ile ilgili olarak bilgi sağlar.

Cerrahi/kateterizasyon ile girişimsel tedavi (Tablo 20)

Balonla dilatasyon/stent implantasyonu güvenlidir ve yetersiz kalan 

cihazların ömrünü uzatabilir.150,151 Perkütan pulmoner kapak implan-

tasyonu (PPKI) işlevi bozulmuş kondüitler için en son yeniliktir.152-155 

Henüz orta ila uzun vadedeki sonuçlarına dair veriler bulunmamak-

tadır. PPKI kontraendikasyonları arasında santral ven oklüzyonları, 

aktif enfeksiyon, doğal dokunun çıkım yolu ve uygun olmayan mor-

folojideki (çap >22 mm) çıkım yolu veya kondüit (<16 mm) ve uygun 

olmayan koroner anatomi (genişlemiş implantın baskısı) sayılabilir. 

Ek girişimler (triküspid annuloplasti) düşünülüyorsa cerrahi yöntem 

tercih edilir. Yeniden müdahale zamanının belirlenmesinde tek tek 

ölçümlerden çok uzun süreli veri birikimi önem taşımaktadır. 

İzlem önerileri 

En az 12 ayda bir, EDKH alanında uzman bir merkezde düzenli 

izlem önerilir. Egzersiz kapasitesi (KPET), RV sistolik basıncı (kon-

düit gradyanı), RV işlevi, TY ve aritmilere özel önem verilmelidir.

İlave konular 

 Egzersiz/spor: Hafif obstrüksiyonlu asemptomatik hastalarda 

herhangi bir kısıtlamaya gerek yoktur. Yüksek RV basıncı olan yük-

sek riskli hastalar kendilerini düşük yoğunluklu aktivite/sporlarla 

sınırlamalı ve izometrik egzersizlerden kaçınmalıdırlar. Diğer has-

talar belirtilerine göre sınırlandırılmalıdırlar.

 Gebelik: Anne ve fetüs için riskler altta yatan doğumsal kalp 

hastalığı ve RVOTO, aritmi ve kalp yetersizliğinin şiddetine bağlıdır 

(bkz. Bölüm 3.4.3).

 EE profilaksisi: Tüm hastalara önerilir (bkz. Bölüm 3.3.5).

4.17 Eisenmenger sendromu ve şiddetli pulmoner 
arteriyel hipertansiyon
Giriş ve arkaplan

DKH’li hastaların büyük bir oranında, özellikle de ilgili sistemik-

pulmoner şantları olanlarda, tedavi edilmeden bırakıldıklarında 

PAH gelişir. Eisenmenger sendromu başlangıçta geniş sistemik-

pulmoner şant bulunan ve bu nedenle de şiddetli pulmoner vaskü-

ler hastalık ve PAH oluşan, bunun sonucunda da şant yönü tersine 

dönen ve santral siyanoz oluşan bir DKH türü olarak tanımlanmış-

tır.156 Avrupa Kalp Taraması (Euro Heart Survey) kayıtlarına göre 

DKH’li yetişkin hastalardan ASD, VSD veya altta yatan başka pa-

tolojilere bağlı siyanotik defektleri olan 1877 hastadan %28’inde 

pulmoner hipertansiyon ve %12’sinde de Eisenmenger sendromu 

izlenmiştir. Daha yakın tarihli bir araştırmada ise,157 septal defektli 

1824 yetişkin DKH hastası arasında (eko’da RV basıncı ile tanım-

lanan) PAH prevalansı % 6.1’dir ve %3.5’inde Eisenmenger send-

romu bulunmaktadır. 

 Doğumsal sistemik-pulmoner şantlarla ilişkili PAH hastala-

rında pulmoner damarlardaki patolojik lezyonlar ve patobiyolojik 

değişimler diğer PAH formlarında izlenenlere çok benzer olarak 

görülmüştür.158 İdiyopatik PAH’da bulunan monoklonal endotelyal 

hücre proliferasyonunun ise diğer PAH tiplerinde görüldüğü doğ-

rulanmamıştır ve bu da değişmiş hücre büyüme mekanizmaları 

arasında olası farklılıklara işaret eder. Eisenmenger hastalarında-

ki endotelyal işlev bozukluğu sistemik dolaşımı da etkileyebilir.159 

Endotelyal işlev bozukluğuna yol açan başlangıç süreçleri, artan 

pulmoner akım ve basıncın pulmoner endotele uyguladığı kayma 

gerilimi (shear stress) ile çember gerilimini (circumferential stress) 

içerebilir. Başlangıçtaki morfolojik değişiklikler (medyal hipertrofi ve 

intimal proliferasyon) potansiyel olarak geri çevrilebilir. Fakat has-

talık ilerledikçe (yaygın olarak yetişkinlikte) ortaya çıkan daha ileri 

patolojik değişiklikler (pleksiform lezyonlar ve arterit) geri döndürü-

lemez gibi görünmektedir.

 PAH’a neden olan DKH’lerin sınıflandırması yakın zamanda 

güncellenmiştir ve artık hem klinik, hem de anatomik-patofizyolojik 

unsurları göz önüne almaktadır.160 Klinik olarak şu tablolar belir-

lenmiştir: (i) Eisenmenger sendromu; (ii) Şiddetli PAH ile birlikte 

orta ila geniş şant lezyonları mevcut, fakat henüz şant geri dönüşü 

oluşmamış (siyanoz yok); (iii) PAH ile birlikte küçük defektler (klinik 

tablo idiyopatik PAH’a benzerdir); ve (iv) DKH’nin onarımını takiben 

ortaya çıkan PAH (persistan ve nüks eden). Anatomik–patofizyolojik 

sınıflandırma korunarak bu durumların hemodinamik ve patofizyo-

lojik heterojenliğini de göz önüne alacak biçimde korunmuştur. Sı-

nıflandırma defektin türü, boyutları, şantın yönü, bağlantılı ekstra-

kardiyak anomaliler ve onarım durumu gibi ilgili tanısal, prognostik 

ve terapötik bilgileri içeren temel faktörleri de kapsar.160

Klinik tablo ve doğal seyir

Eisenmenger sendromu zaman içerisinde ilerleyici bozulmaya yol 

açan ve çoklu organ tutulumu görülen bir bozukluktur (bkz. Bölüm 

4.18). Klinik tablo, santral siyanoz, dispne, bitkinlik, hemoptizi, sen-

kop ve ileri evrelerde sağ kalp yetersizliğini içerir. Arteriyel oksijen 

Tablo 20 Sağ ventrikülden pulmoner artere kondüitli hastalarda 
girişim endikasyonları 

Sınıfa

aÖneri sınıfı.
bKanıt düzeyi.
KPET = kardiyopulmoner egzersiz testi; PY = pulmoner yetersizlik; RV = sağ ventrikül; 
RVOTO = Sağ ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu; TY = triküspid yetersizliği.

RV sistolik basıncı >60 mmHg (TY hızı >3.5 m/s; 
akımda azalma varsa daha da düşük olabilir) 
ve/veya orta/şiddetli PY olan semptomatik 
hastalara cerrahi uygulanmalıdır.

Düzeyb

I C

Şiddetli RVOTO ve/veya şiddetli PY’li 
asemptomatik hastalarda aşağıdaki ölçütlerden 
en az birinin görülmesi halinde cerrahi 
düşünülmelidir:
• Egzersiz kapasitesinde azalma (KPET)
• İlerleyici RV dilatasyonu
• İlerleyici RV sistolik işlev bozukluğu;
• İlerleyici TY (en azından orta düzeyde);
• RV sistolik basıncı >80 mmHg 
  (TY hızı >4.3 m/s)
• Sürekli atriyal/ventriküler aritmiler

IIa C

Endikasyon
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satürasyonu azalmış hastalarda trombositopeniyi de kapsayan 

anormal hemostaz görüldüğünden bu hastalar hem kanama, hem 

de tromboz riski altındadır. Özellikle de genişlemiş proksimal pul-

moner arterlerin kısmi trombozu hastaların %20’sine varan oran-

larda izlenebilir. Bu durum periferik emboli ve pulmoner enfarktlara 

yol açar ve biventriküler işlev bozukluğu ve azalmış pulmoner akım 

hızı ile bağlantılıdır.161

 Eisenmenger sendromlu hastaların birçoğu otuzlu ve kırklı yaş-

larına, bazıları ise yetmişli yaşlarına kadar yaşarlarsa da, sağkalım 

genel popülasyona oranla daha düşüktür.162,163 Sağkalım aynı işlev 

sınıfındaki idiyopatik PAH’lı hastalarınkine oranla belirgin biçimde 

daha iyi görünmektedir. Diğerlerinin yanı sıra sağ kalp yetersizliği 

ile egzersiz kapasitesindeki ilerleyen kötüye gidiş olumsuz prog-

nostik faktörler olarak kabul edilir.

Tedavi (Tablo 21)

Genel önlemler için bkz. Bölüm 4.18. 

 Oral antikoagülasyon ve antitrombositer ajanların kullanımı tar-

tışmalıdır ve olgu geçmişi ve kanama riskine göre yönlendirilmelidir. 

Örneğin oral antikoagülasyon atriyal fibrilasyonu olan hastalarda 

düşünülmelidir ve PA trombozu olan kanama riski düşük hastalarda 

da düşünülebilir. 

 Kalsiyum kanal blokeri grubundan ilaçların kullanımını destek-

leyen tutarlı veri bulunmamaktadır. Endotelyal işlev bozukluğunun 

modifikasyonunu amaçlayan üç ilaç sınıfı yakın zamanda PAH te-

davisi için onaylanmıştır: Prostanoidler, endotelin reseptör antago-

nistleri (ERA) ve fosfodiesteraz tip-5 inhibitörleri. Bunların etkinliği 

ve güvenliği DKH ile bağlantılı PAH’da ve Eisenmenger sendro-

munda, çoğu kontrolsüz çalışmalarla gösterilmiştir.

 Elli dört hastayı kapsayan tek bir randomize ve kontrollü ça-

lışmada, Eisenmenger hastalarında ERA grubundan oral etkili 

bosentan adlı ilaçla tedavinin egzersiz kapasitesi ve hemodinamik 

üzerine, kontrolsüz çalışmaları destekleyen olumlu etkisi olduğu 

bildirilmiştir.164 Yakın tarihli retrospektif bir analiz Eisenmenger has-

talarında (esas olarak bosentan ile) ileri tedavinin sağkalım üzerin-

de de yararlı etkisi olduğunu ortaya koymuştur.165

 Fosfodiesteraz tip-5 inhibitörü olan sildenafil ile yürütülen kü-

çük bir çalışmada166 Eisenmenger sendromlu 10 hastada olumlu 

fonksiyonel ve hemodinamik etkiler belgelenmiştir ve kontrolsüz 

serilerde de benzer sonuçlar gözlenmiştir. Benzer olumlu sonuçlar 

fosfodiesteraz tip-5 inhibitörü tadalafil ile tedavi edilen 16 Eisen-

menger hastasında da bildirilmiştir.167

 Açık etiketli çalışmalarda epoprostenolün sürekli intravenöz uy-

gulamasının hemodinamik ve egzersiz kapasitesi üzerindeki olum-

lu etkileri ortaya konmuştur ve bunlar idiyopatik PAH’da gözlenen-

lerle benzerlik göstermektedir.168,169 Öte yandan merkezi intravenöz 

bir kateterin varlığı paradoksal emboli ve enfeksiyon riskini artırır. 

Subkutan yoldan uygulanan treprostinil ile yürütülen çok merkezli ve 

randomize bir çalışmaya170 DKH ile bağlantılı PAH’lı 109 hastadan 

oluşan bir alt grup kabul edilmiş ve egzersiz kapasitesi üzerindeki 

olumlu etkiler idyopatik PAH’da gözlenenden farklı bulunmamıştır. 

 Fonksiyonel durumda bozulma, sağ kalp yetersizliği atakları 

ve ileri derecede kötüleşen hemodinamik değişiklikler, özellikle de 

kötü ventrikül işlevi veya yüksek düzeyde B-tipi natriüretik peptit 

(BNP) gibi kötü prognoz belirteçleri izlenen Eisenmenger sendrom-

lu hastalar için son seçenek kardiyak defektin onarımı ile birlikte 

akciğer transplantasyonu veya kalp-akciğer birleşik transplantas-

yonudur. Hastaların nakil listesine alınma zamanlamasının belirlen-

mesi halen güçlük taşımaktadır. 

 

4.18 Siyanotik hastaların tedavisi
Giriş ve arkaplan

Siyanoz atriyal, ventriküler veya arteriyel düzeyde sistemik ve pul-

moner dolaşım arasında bir anatomik bağlantı nedeniyle oluşan çift 

yönlü veya ters bir şant nedeniyle ortaya çıkar. Siyanozlu hastalar-

da altta yatan farklı anatomi ve patofizyolojilere bağlı heterojen bir 

dizi lezyon görülür: Pulmoner çıkım yolu boyunca bir obstrüksiyo-

nun varlığında normal veya kısıtlanmış pulmoner kan akımı veya 

böyle bir obstrüksiyon yokken artan ve PAH ile daha sonrasında 

Eisenmenger sendromunun gelişmesine yol açan artmış pulmoner 

kan akımı (bkz. Bölüm 4.14 ve 4.17). Bunlar daha önce uygulanmış 

palyatif amaçlı bir girişim ile birlikte veya böyle bir girişim olmadan 

ortaya çıkabilir. Siyanozlu hastalar karmaşıktır ve bir EDKH uzmanı 

tarafından izlenmelidir.

Uyum mekanizmaları

Siyanoz oksijen transportu ve sunumunun iyileştirilmesi için se-

konder eritrositoz, oksihemoglobin dissosiasyon eğrisinin sağa 

doğru kayması ve kardiyak debide artış gibi uyum mekanizmaları 

indüklenir.171,172 Eritropoietin uyarılmasına bağlı eritrositoz kronik 

hipoksemiye fizyolojik yanıttır. Kompanse eritrositoz denge duru-

munu (demirle doymuş durumunda stabil hemoglobin) yansıtırken, 

dekompanse eritrositoz denge oluşmasındaki başarısızlığı gösterir 

(hematokrit artışı).

Tablo 21 Doğuştan kalp hastalıklarında hedefe yönelik pulmoner 
arteriyel hipertansiyon tedavisi için öneriler

Sınıfa

aÖneri sınıfı.
bKanıt düzeyi.
cYakın tarihli veriler bosentan gibi ERA grubundan ilaçların DSÖ-FS II sınıfı idiyopatik 
PAH ve bağ dokusu hastalıklarından kaynaklanan PAH’li hastalarda kullanımını des-
tekliyorsa da, Eisenmenger hastaları için aynı türden bir bilgi bulunmamaktadır. Bu 
gruplar arasında doğal geçmiş açısından belirgin farklılıklar olduğundan bu sonuçlar 
doğumsal hastalar için de geçerli kabul edilemez ve bir öneri yapılmadan önce daha 
fazla araştırmaya gerek vardır. 
DKH = doğumsal kalp hastalığı; ERA = endotelin reseptör antagonisti; PAH = pulmo-
ner arteriyel hipertansiyon; DSÖ-FS = Dünya Sağlık Örgütü Fonksiyonel Sınıfı.

DKH’de hedefe yönelik PAH tedavisi yalnızca 
uzman merkezlerde uygulanmalıdır.

Düzeyb

I C

Eisenmenger sendromlu ve DSÖ-FS IIIc sınıfı 
hastalarda ERA grubundan bosentan tedavisine 
başlanmalıdır.

I B

Eisenmenger sendromlu ve DSÖ-FS IIIc sınıfı 
hastalarda ERA grubundan diğer ilaçlar, örneğin 
fosfodiesteraz tip-5 inhibitörleri ile prostanoidlerin 
kullanımı düşünülmelidir.

IIa C

Eisenmenger sendromlu ve DSÖ-FS IIIc sınıfı 
hastalarda kombinasyon tedavisi düşünülebilir. IIb C

Öneriler

Eisenmenger sendromlu hastalarda kalsiyum 
kanal blokerlerinin kullanımından kaçınılmalıdır. III C
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Çoklu sistem bozukluğu

Siyanoz ile sekonder eritrositoz tüm organ sisteminde geniş çaplı 

sonuçlara yol açar:

•	 Kanın	viskozitesi	artmıştır	ve	doğrudan	eritrosit	kütlesine	bağ-

lıdır173

•	 Hemostatik	anormallikler	sık	ve	karmaşık	olup	trombositlerdeki	

anormallikler	 (trombositopeni	 ve	 tromboasteni),	 koagülasyon	

yolları	 ve	 diğer	 anormal	 koagülasyon	mekanizmalarıyla	 bağ-

lantılandırılmaktadır 

•	 Vitamin	K’ya	bağımlı	pıhtılaşma	faktörleri	(faktör	II,	VII,	IX	ve	X)	

ve	faktör	V	azalmış,	fibrinolitik	aktivite	artmıştır	ve	en	büyük	von	

Willebrand	multimerleri	tükenmiştir

•	 Eritrosit/hemoglobin	dönüşümünde	artış	ve	ürat	filtrasyonunun	

bozulması	hiperürisemiye	yol	açar.174	Konjüge	bilirubinlerin	art-

mış	konsantrasyonu	siyanozlu	hastalarda	kalsiyum	bilirubinat	

safra	taşı	riskine	neden	olur

•	 Ağır	endotelyal	 işlev	bozukluğu	endotele	bağlı	vazodilatasyo-

nun	çarpıcı	derecede	bozulması	ile	aşikar	hale	gelir159

•	 Kronik	hipoksemi,	artan	kan	viskozitesi	ve	endotelyal	işlev	bo-

zukluğu	mikrodolaşım,	miyokart	işlevi	ve	diğer	organ	sistemle-

rinin	işlevini	olumsuz	etkiler.

Klinik tablo ve doğal seyir

Klinik	tablo	indirgenmiş	hemoglobin	miktarındaki	artışın	(>5	g/100	

mL	kan)	bir	sonucu	olan	santral	siyanoz,	çomak	parmak	ve	sıklıkla	

skolyozu	kapsar.	Kardiyak	bulgular	değişkenlik	gösterir	ve	altta	ya-

tan	anatomi/patofizyoloji	ile	şekillenir.

	 Siyanozlu	 hastalarda	 mortalite	 siyanozlu	 olmayan	 hastalara	

göre	anlamlı	ölçüde	yüksektir.175	Hastalığın	sonucu	altta	yatan	ana-

tomi,	 patofizyoloji,	 uygulanan	 palyatif	 işlemler,	 siyanozun	 kompli-

kasyonları	ve	önleyici	tedbirlerle	belirlenir.	Çocukluk	çağında	düşük	

trombosit	sayımı,	ağır	hipoksi,	kardiyomegali	ve	yükselmiş	hema-

tokrit	 pulmoner	 vasküler	 hastalığı	 olsun	 olmasın	 tüm	 hastalarda	

erken	ölüm	ve	advers	olayların	öngörülmesi	için	yararlı	parametre-

lerdir.176

Geç komplikasyonlar 

•	 Hiperviskozite	semptomları	arasında	baş	ağrısı,	bayılma	hissi,	

baş	dönmesi,	bitkinlik,	 kulak	çınlaması,	bulanık	görme,	el	 ve	

ayak	parmakları	 ile	dudaklarda	parestezi,	kas	ağrısı	ve	zayıf-

lığı	(bazı	aktivitelere	engel	oluyorsa	orta	düzeyde,	aktivitelerin	

çoğuna	engel	oluyorsa	şiddetli	olarak	sınıflandırılır)	bulunmak-

tadır.171,172	Hematokriti	 <%65	düzeyindeki	demirle	doymuş	bir	

hastada	 hiperviskozite	 semptomlarının	 görülme	 olasılığı	 dü-

şüktür.

•	 Kanama	ve	trombotik	diyatez	oluşabilir	ve	hastalar	hem	trom-

boz,	hem	de	kanama	riski	altında	olduğundan	her	ikisi	de	te-

davi	 açısından	 bir	 ikilem	 oluşturur.	 Spontan	 kanama	 (diş	 eti	

kanaması,	epistaksis,	deride	çürük	oluşma	eğilimi	ve	menoraji)	

genellikle	az	miktardadır	ve	kendi	kendine	durur.	Hemoptizi	en	

yaygın	büyük	kanamadır	ve	intrapulmoner	bir	hemorajinin	dış	

manifestasyonu	olup	parenkimal	kanamanın	boyutunu	yansıt-

maz	(Eisenmenger	hastalarında	%100’e	varan	oranlarda	bildi-

rilmiştir).163,177	Tromboz;	koagülasyon	anormallikleri,	kanın	dilate	

odacık	ve	damarlardaki	stazı,	ateroskleroz	ve/veya	endotelyal	

işlev	bozukluğu,	 trombojenik	materyal	varlığı	 (örn.	kondüitler)	

ve	 aritmiler	 nedeniyle	meydana	 gelir.	Hemostatik	 anormallik-

ler	tromboz	komplikasyonlarına	karşı	koruyucu	değildir.	Geniş,	

kısmen	 kalsifiye	 ve	 anevrizmal	 pulmoner	 arterlerde	 lamine	

trombüsler	yaygın	olarak	görülür	(%30’a	varan	oranlarda).178-180 

Kadın	olmak,	düşük	oksijen	satürasyonu,	ileri	yaş,	biventriküler	

işlev	bozukluğu	ve	dilate	PA’lar	risk	faktörü	olarak	belirlenmiş-

tir.161,180

•	 Tromboembolik	 olaylar	 (paradoksal	 emboli),	 reolojik	 faktörler	

(mikrositoz),	 endotelyal	 işlev	 bozukluğu	 ve	 “geleneksel”	 ate-

roskleroz	risk	faktörleri	serebrovasküler	olaylara	neden	olabilir.	

Sekonder	eritrositozun	ağırlığı	tek	başına	bir	risk	faktörü	değil-

dir;181	uygun	olmayan	flebotomiler	nedeniyle	oluşan	demir	ek-

sikliğinin	neden	olduğu	mikrositoz	serebrovasküler	olaylar	için	

en	güçlü	bağımsız	öngördürücü	faktördür.182	

•	 Paradoksal	emboli	 supraventriküler	aritmiler	 veya	 transvenöz	

elektrod	veya	kateterler	nedeniyle	oluşabilir.	

•	 Demir	eksikliğinin	nedeni	sıklıkla	uygun	olmayan	flebotomiler-

dir.	

•	 Aritmiler-supraventriküler	ve	ventriküler.	

•	 Enfeksiyon	 komplikasyonları	 arasında	 endokardit,	 serebral	

apseler	ve	pnömoni	sayılabilir.	Yeni	veya	değişik	 tipte	bir	baş	

ağrısı	ile	bağlantılı	ateş	beyin	apsesi	kuşkusunu	akla	getirir.	

•	 Renal	işlev	bozukluğu	yaygındır	ve	nedeni	böbreğin	fonksiyo-

nel	ve	yapısal	anormallikleridir.	

•	 Kolelitiyazis	yaygındır.	Kalsiyum	bilirubinat	safra	taşları	kolesis-

tit/koledokolitiyazis	nedeniyle	karmaşık	hale	gelebilir.	

•	 Romatolojik	komplikasyonlar	arasında	gut	artriti,	hipertrofik	os-

teoartropati	ve	kifoskolyoz	bulunur.

Tanısal çalışma

Genel	prensipler	için	Bkz.	Bölüm	3.2.

	 Altta	yatan	kalp	defektleri	için	bkz.	Bölüm	4.14	ve	spesifik	lez-

yonlarla	ilgili	bölümler.	

	 Hiperviskozite	 belirtileri	 ile	 kanama/iskemik	 komplikasyonlara	

özel	 bir	 dikkat	 gösterilmelidir.	Oksijen	 satürasyonu,	 istirahatte	 bir	

nabız	oksimetresiyle	en	az	5	dakika	süreyle	ölçülmeli	ve	egzersiz	

kapasitesi	de	düzenli	olarak,	tercihen	6	dakikalık	bir	yürüyüş	testiy-

le	değerlendirilmelidir.

	 Kan	tahlilleri	kan	hücre	sayımı,	ortalama	eritrosit	hacmi	(MCV),	

serum	ferritin	 (serum	demir	ve	 transferrin	düzeyleri	ve	 transferrin	

satürasyonu	demir	eksikliğinin	erken	evrede	saptanması	için	gerek-

li	olabilir),	kreatinin,	serum	ürik	asidi,	pıhtılaşma	profili,	BNP	veya	

pro-BNP,	folik	asit	ve	gerek	yükselmiş	MCV	gerekse	normal	MCV	

varlığında	serum	ferritin	düzeyleri	düşükse	vitamin	B12	ölçümlerini	

kapsamalıdır.

Laboratuvar önlemleri

•	 Koagülasyon	parametreleri:	Plazma	hacmi	sekonder	eritrosito-

za	bağlı	olarak	azalmıştır;	hematokrit	>%55	ise	sodyum	sitrat	

miktarı	hematokrite	göre	ayarlanmalıdır.	

•	 Hematokrit	 otomatik	 elektronik	 partikül	 sayımı	 ile	 belirlenir	

(mikrohematokrit	 santrifüjleme	 sonuçları	 plazma	 tuzaklaması	

nedeniyle	hatalı	olarak	aşırı	yüksek	çıkar).

•	 Glukoz	düzeyleri	azalmış	olabilir	(artmış	eritrosit	sayısı	nede-

niyle	in	vitro	glikoliz	artar).

Erişkinlerdeki	doğumsal	kalp	hastalığının	tedavisi	için	ESC	kılavuzları
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Girişim endikasyonları 

Risk ve yarar dikkatle değerlendirilmelidir ve deneyim gerektirir. 

PAH/Eisenmenger sendromu bulunmayan siyanotik bir hasta ya-

şam kalitesini yükseltebilecek ve morbiditeyi azaltabilecek bir işlem 

veya fizyolojik onarıma uygunluk açısından periyodik olarak değer-

lendirilmelidir (bkz. Bölüm 4.14).

Medikal tedavi

Spesifik PAH tedavisi için bkz. Bölüm 4.17.

• Aritmiler: Mümkün olduğunca sinüs ritmi korunmalıdır. Antia-

ritmik tedavi bireysel olarak belirlenmelidir (ilaç tedavisi, ablas-

yon, epikardiyal PM/ICD). Bu hasta grubunda antiaritmik tedavi 

son derece güçtür. İlaç tedavisi özel bir dikkat gösterilerek ve 

genellikle hastane ortamında başlatılmalıdır. Transvenöz elekt-

rod uygulamasından kaçınılmalıdır.

• Terapötik flebotomi yalnızca sekonder eritrositoz nedeniyle 

orta/ağır hiperviskozite semptomlarının (hematokrit > %65) 

varlığında ve dehidrasyon ve demir eksikliğinin bulunmadığı 

hallerde uygulanmalıdır. İzovolümik sıvı replasmanı (400-500 

mL kan alınarak 750-1000 mL izotonik salin solüsyonu verilme-

si) uygulanmalıdır.

• Demirle doymuş anemi durumunda (hemoglobin oksijen sa-

türasyonu için yeterli olmadığında) kan transfüzyonuna gerek 

duyulabilir.

• Demir eksikliği durumunda (MCV <80 fL) demir desteği veril-

meli ve hasta dikkatle izlenmelidir (“rebound” etkisi).

• Rutin antikoagülasyon/aspirin: Güncel olarak elde bulunan 

veriler siyanozlu hastalarda tromboembolik komplikasyonların 

önlenmesi açısından herhangi bir yararı desteklememektedir. 

Diğer yandan kanama riski yükselir. 

• Antikoagülasyon endikasyonu: Atriyal flatter/fibrilasyon [hedef-

lenen uluslararası normalleştirilmiş oran (INR) 2-2.5; mekanik 

kapak varlığında daha yüksek bir INR hedeflenir].

• Hemoptizi: durumunda akciğer filmi çekilmelidir, infiltrat sapta-

nırsa takiben toraks BT taraması gerektirir. Bronkoskopi hasta-

yı riske sokar ve nadiren yararlı bir bilgi sağlar. Tedavi aspirin, 

“non-steroid” antienflamatuvar ajanlar ve oral antikoagülanların 

sonlandırılmasını; hipovolemi ile aneminin tedavisini; fiziksel 

aktivitenin azaltılmasını ve kuru öksürüğün baskılanmasını 

kapsar. Dirençli intrapulmoner hemoraji/hemoptizi durumunda 

bronş arterlerinin seçici embolizasyonu gerekli olabilir. 

• Hiperürisemi: Asemptomatik hiperüriseminin tedavi endikasyo-

nu yoktur. 

• Akut gut artriti oral veya intravenöz kolşisin, probenesid ve anti-

enflamatuvar ilaçlarla, renal yetmezlik ve kanama riskine dikkat 

edilerek tedavi edilir. Ürikozürik (örn. probenesid) veya ürikos-

tatik ajanlar (örn. allopurinol) nüksü önler.

İzlem önerileri

Tüm siyanozlu hastalar EDKH alanında uzman bir merkezde her 

6-12 ayda bir izlem vizitleriyle ve aile hekimiyle yakın işbirliği içinde 

yaşam boyu değerlendirilmelidir. Değerlendirmeler aşağıdaki un-

surları içerir:

• Potansiyel komplikasyonların kapsamlı değerlendirmesi ile sis-

tematik incelemesi 

• Kan tahlili (yukarıda açıklanmıştır)

• Riski azaltan stratejiler konusunda eğitim (Tablo 22).

İlave konular 

 Egzersiz/spor: Orta ila ağır zorlayıcı egzersizlerin önlenmesi.

 Uçak yolculuğu: Ticari havayollarıyla uçak yolculuğu iyi tolere 

edilir.183,184 Riski azaltan stratejiler arasında seyahatle ilgili olan ve 

olmayan stresten, dehidrasyondan ve alkollü içeceklerden kaçınıl-

ması ve derin ven trombozunu önleyen önlemler bulunmaktadır. 

 Yüksek irtifada bulunma: Yüksek irtifaya (>2500 m) akut bi-

çimde maruz kalmaktan kaçınılmalıdır. 2500 m’ye kadar yavaş yük-

seliş (örn. teleferik) tolere edilebilir.

 Gebelik: Pulmoner hipertansiyonu olmayan siyanotik hasta-

larda gebelik anne ve fetüs için önemli komplikasyonlara yol açar. 

Gebelik öncesi oksijen satürasyonu (>%85) ve hemoglobin (<200 

g/L) canlı doğum için en önemli öngördürücü unsurlardır.15 Eisen-

menger sendromunda gebelik kontrendikedir. 

 EE profilaksisi: Tüm hastalara önerilir (bkz. Bölüm 3.3.5)

Tablo 22 Siyanotik doğumsal kalp hastalığı olan hastalarda riski 
azaltan stratejiler 

EDKH = erişkin doğumsal kalp hastalığı; ICD = implante edilebilir kardiyoverter defib-
rilatör; PM = kalp pili (pacemaker)

• Gebelik

• Demir eksikliği ve anemi (önceden belirlenmiş bir hemoglobin 
düzeyini sürdürmek için rutin ve uygun olmayan flebotomi 
yapılmamalıdır)

• Dehidrasyon

• Enfeksiyon hastalıkları: Yıllık grip aşısı, pnömokok aşısı (5 yılda bir) 

Profilaktik önlemler komplikasyonlardan kaçınma için bakımın 
temel unsurlarıdır. Aşağıdaki unsurlara maruz kalmaktan/
aşağıdaki etkinliklerden kaçınılmalıdır: 

• Sigara alışkanlığı, alkol de dahil olmak üzere keyif verici madde 
kullanımı

• Transvenöz PM/ICD elektrodları

• Zorlayıcı egzersizler

• Sıcağa akut olarak maruz kalma (sauna, hamam, sıcak su 
banyosu/duş)

Riski azaltan diğer stratejiler: 

• İntravenöz yolda hava embolisinin önlenmesi için hava filtresi 
kullanımı

• Herhangi bir ajanın veya cerrahi/girişimsel işlemin 
uygulanmasından önce bir EDKH uzmanına danışılması

• Üst solunum yolu enfeksiyonlarının derhal tedavisi 

• Renal işleve zarar veren ajanların dikkatle kullanılması veya 
bunlardan kaçınılması 

• Kontraseptif danışmanlık
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