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Kisaltmalar ve akronimler

. ACE
. AD

. AKA
- AKO
APB
ASD
AV
AVSD
AY
BAV
BNP
BT
CRT
DCRV
ddTGA

. DKH
. EDKH
. EE
EF
EKG
EP
ERA
FISH
ICD
INR

IVK
KAH
KMR

. KPET
LA
LPA
LY

. LVEF
. LVESD
LVH
LvoT
LVOTO
MAPKA
MCV
NYHA
PA
PAB
PAH
PDA

. PFO

. PLE

. PM

anjiyotensin dénusturicl enzim
aort darlig

aort kapagi alani

ani kardiyak 6lum

atriyopulmoner baglanti

atriyal septal defekt
atriyoventrikiler

atriyoventrikuler septal defekt

aort yetersizligi

bikuspid aort kapagi

B-tipi natritretik peptit

bilgisayarli tomografi

kardiyak resenkronizasyon tedavisi
cift odacikl sag ventrikdil
dogumsal olarak dlzeltiimis blyuk arterlerin
transpozisyonu

dogumsal kalp hastahgi

eriskin dogumsal kalp hastaligi
enfektif endokardit

ejeksiyon fraksiyonu
elektrokardiyografi

elektrofizyoloji

endotelin reseptdr antagonisti
floresan in situ hibridizasyon
implante edilebilir kardiyoverter defibrilatér
uluslararasi normallestirilmis oran
(International Normalized Ratio)
inferiyor vena kava

koroner arter hastaligi

kardiyak manyetik rezonans
kardiyopulmoner egzersiz testi

sol atriyum

sol pulmoner arter

sol ventrikul

sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonu
sol ventrikul sistol sonu ¢api

sol ventrikul hipertrofisi

sol ventrikdl ¢ikim yolu

sol ventrikdl ¢ikim yolu obstriksiyonu
major aortik pulmoner kollateraller
ortalama eritrosit hacmi

New York Kalp Cemiyeti

pulmoner arter

pulmoner arter basinci

pulmoner arteriyel hipertansiyon
patent duktus arteriyozus

patent foramen ovale

protein kaybettiren enteropati

kalp pili (pacemaker)
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PPKI
PS pulmoner darlik

perkitan pulmoner kapak implantasyonu

PVR pulmoner vaskiler direng/rezistans
PVRep pulmoner kapak replasmani

PY pulmoner yetersizlik

RA sag atriyum

RPA sag pulmoner arter

RV sag ventrikul

RVEF sag ventrikul ejeksiyon fraksiyonu
RVH sag ventrikul hipertrofisi

RVOT sag ventrikil ¢ikim yolu

RVOTO sag ventrikul ¢ikim yolu obstriksiyonu
RVP sag ventrikil basinci

SubAD subaortik darlik

SupraAD supravalviler aort darlig

SVK sliperiyor vena kava

SVR sistemik vaskdler direng/rezistans
TGA buylk arterlerin transpozisyonu
TGF transforme edici biiyiime faktoru
TKPB toplam kavopulmoner baglanti

ToF Fallot tetralojisi

TOE transdzofageal ekokardiyografi
TTE transtorasik ekokardiyografi
TVK tek ventrikulli kalp

TY trikuspid yetersizligi

VF ventrikuler fibrilasyon

Vmaks maksimum Doppler hizi

VSD ventrikller septal defekt

vT ventrikller tagikardi

VYA vucut ylizeyi alani

WHO-FS Dinya Saglik Orgiitii fonksiyonel sinifi
WPW Wolff-Parkinson-White

Wu Wood Unitesi

1. Giris

Kilavuzlar, belli bir yakinmasi olan her bir hasta i¢in en iyi tedavi
stratejilerini belirlerken hekimlerin tani ya da tedavi yaklagimlari-
nin sonug ve risk-yarar orani tzerindeki etkilerini dikkate alarak
en iyi secimleri yapmalarina yardimci olmak Uzere 6zel bir konu
hakkindaki tim mevcut kanitlari 6zetlemekte ve degerlendirmekte-
dirler. Kilavuzlar egitim kitaplarinin yerini alamazlar ve yasal etkileri
daha 6nce tartigilmistir. Kilavuzlar ve oneriler hekimlerin ginlik
uygulamalarinda karar vermelerine yardimci olmalidir. Ancak her
bir hastanin bakimiyla ilgili son karari sorumlu hekimi (hekimleri)
vermelidir.

Son yillarda Avrupa Kardiyoloji Dernegi (ESC) ve baska der-
nekler ve organizasyonlar tarafindan ¢ok sayida Kilavuz yayinlan-
mustir. Klinik uygulama Uzerindeki etkisi nedeniyle, tim kararlarin
kullanici agisindan net olmasi igin kilavuzlarin geligtiriimesinde
kalite kriterleri olusturulmustur. ESC Web Sitesinde (http://www.
escardio.org/guidelines/rules) ESC Kilavuzlarinin hazirlanmasi ve
yayinlanmasiyla ilgili éneriler bulunabilir.

Bu Calisma Grubunun Uyeleri bu patolojiye sahip hastalarin
tibbi bakimina katilan tim hekimleri temsil edecek sekilde, ESC
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tarafindan secilmistir. Kisaca, bu alandaki uzmanlar secilmekte ve
belirli bir durumun yénetimi ve/veya énlenmesi igin yayinlanmis ka-
nitlarin kapsamli bir incelemesini yapmaktadirlar. Risk-yarar orani

i degerlendirmesi de dahil olmak lzere, tanisal ve terapétik iglemle-
rin kritik bir degerlendirmesi yapilmaktadir. Daha buylk topluluk-

lar i¢in beklenen saglik sonuclarinin hesaplamalari veriler mevcut
oldugunda dahil edilmektedir. Baglica tedavi segeneklerine iligkin
6nerinin glicu ve kanit diizeyi, Tablo 1 ve 2'de agiklanan sekilde,
tartilmakta ve 6nceden tanimlanan olgeklere gore derecelendiril-
mektedir.

Yazma ve gdzden gegirme paneli uzmanlari, gergek ya da po-
tansiyel ¢ikar iliskisi kaynagi olarak algilanabilecek tim iligkilerle
ilgili acgiklamalarda bulunmusglardir. Bu agiklama formlari dosya
icinde verilmistir ve ESC Web Sitesinde (http://www.escardio.org/
guidelines) bulunabilir. Yazilma dénemi sirasinda agiklamalarla ilgili
olarak ortaya cikan her turli degisikligin ESC’ye bildirilmesi isten-
mistir. Gérev Grubu raporu tim finansal destegini ESC’den almis,
ilag, cihaz ya da cerrahi endustrisinin herhangi bir katilimi olma-

i mistir.

ESC Uygulama Kilavuzlar Komitesi (UKK), Gérev Gruplari,

¢ uzman gruplan ya da konsensus panelleri tarafindan olusturulan

yeni Kilavuzlarin hazirlanmasini denetler ve koordine eder. Komite
ayrica bu Kilavuzlarin onay surecinden de sorumludur.

Tablo 1 Oneri siniflan

Oneri siniflan

Sinif |

Tanim

Belli bir tedavi ya da islemin yararli, kullanisli,
etkili oldugu konusunda kanit ve/veya genel
kabul bulunmasi

Sinif I

Belli bir tedavi ya da islemin yarar/etkililigi
hakkinda celigkili kanitlar olmas ve/veya fikir
ayriiginin ortaya ¢ikmasi

Kanit/gériislerin agirlikli olarak yarar/etkinlik
yoninde olmasi

Yararlilik/etkililigi destekleyen kanitlarin/gériislerin
daha az olmasi

Sinif lla

Sinif llb

Tablo 2 Kanit diizeyleri

Kanit diizeyi A Cok sayida randomize klinik calisma ya da
meta-analizden elde edilen veriler

Tek bir randomize klinik ¢calisma ya da genis
randomize olmayan calismalardan elde edilen
veriler

Kanit diizeyi B
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Belgenin son hali, Calisma Grubu’'na katilan tim uzmanlar ta-
rafindan onaylanmig ve gbzden gegirilmesi igin disaridaki uzman-
lara génderilmigtir. Belge gbzden gegirilmis ve sonugta onaylana-
rak European Heart Journal'da yayinlanmistir.

Yayinlandiktan sonra mesajin yayllmasi biyik énem tasimak-
tadir. Kiigtik boyutlu (cep-tipi) versiyonlar ve bilgisayar ortamina in-
dirilebilir (personal digital assistant (PDA)) versiyonlar hasta baki-
mi agamasinda kullanigh olmaktadir. Bazi arastirmalar hedeflenen
son kullanicilarin bazen kilavuzlarin varligindan haberdar olmadik-
larini ya da sadece pratik uygulamaya aktarmadigini géstermistir;
ve bu nedenle yeni kilavuzlarin uygulamaya gegirme programlari
bilginin yayllmasinda énemli bir unsurdur. ESC tarafindan toplan-
tilar duizenlenmig, Avrupa'daki tye Ulusal Derneklere ve kanaat
Onderlerine ydnelik calismalar yapmistir. Kilavuzlar ESC Uyesi
dernekler tarafindan onaylandiktan ve ulusal dile gevrildikten sonra
ulusal dlizeyde de uyarlama toplantilar yapilabilir. Uyarlama prog-
ramlar gereklidir ¢linki klinik énerilerin uygulanmasiyla hastaligin
sonucunun olumlu bigimde etkilenebilecedi gosterilmistir.

Bu nedenle, kilavuz yazma gérevi, sadece yakin zamanli aras-
tirmalarin birlestirilmesini degil, ayni zamanda egitim materyalleri-
nin olusturulmasini ve énerilerin hayata gegirilmesi igin programla-
rin olusturulmasini da kapsamaktadir. Klinik arastirma, kilavuzlarin
yazilmasi ve bunlarin klinik uygulamaya uyarlanmasi arasindaki
baglanti, sadece gergek yasamdaki glnlik pratigin kilavuzlarda
Onerilenlerle uydugunu dogrulamak igin gézlemsel galismalarve
kayit calismalar yapildiktan sonra tamamlanmis olacaktir. Bu tipte
arastirmalar kilavuzlarin uygulanmasinin hasta sonuglari tizerinde-
ki etkisinin degerlendiriimesini mimkun hale getirmektedir. Bunun-
la birlikte, kilavuzlar saglk profesyonellerinin hastayla ve mimkin
ve gerekli oldugunda hastanin bakicisiyla konsiltasyon yaparak
her bir hastanin kosullariyla ilgili uygun kararlarin alinmasinda kisi-
sel sorumluluklarini ortadan kaldirmamaktadir. Ayrica, receteleme
sirasinda kural ve yasalarin ilaclar ve cihazlara uygulanabilir olduk-
larini dogrulamak da saglik profesyonellerinin sorumlulugu altinda-
dir.

2. Ozel arkaplan

Dogumsal kardiyak malformasyonlara sahip artan eriskin populas-
yonun bakimiyla ilgili ilerlemelerin ortaya ¢ikisi, daha énceki Av-
rupa Kardiyoloji Dernegi Eriskin Dogumsal Kalp Hastaligi (EDKH)
Tedavi Kilavuzu ile ilgili bu glincellemenin yapilmasina yol agmistir.
Bir yandan c¢ok cesitli dogumsal kalp hastaliklari (DKH) ve bunlar-
la ilgili 6zel problemlerin olmasi, diger yandan pratik kilavuzlarin
yer kisithligi her iki belgenin yazarlarn igin sorun olusturmustur.
Bu gorevin yerine getiriimesinde daha &énceki versiyon ayrintil bir
genel gorls saglamistir [halen énemini korumaktadir (http://www.
escardio.org/guidelines-surveys/esc-guidelines/Pages/grown-up-
congenital-heart-disease.aspx)], ancak spesifik dogumsal kalp de-

fektleriyle ilgili bolum bir tablo sekline getiriimistir. Bu bolim klinik EDKH hastalarndaki tani calismalarinda ayrintili bir Kiinik deger-

. . » ) . . lendirme ¢ok 6nemlidir. Hasta éykisunin analiz edilmesinin amaci
nun gereksinimlerini karsilayamamis olabilir. Yeni versiyon spesifik @ . ) N . )

¢ glincel ve gegmis semptomlarin degerlendiriimesi, tabloya eklenen
olaylar ve ilaclarda yapilan herhangi bir degisikligin saptanmasidir.
Semptom analizinin subjekitifligini sinirlamak amaciyla gunltik akti-
i vitelerdeki ilerleyici degisiklikleri saptamak igin hasta yagam bigimi

Uygulama kilavuzlarinin amaci kanita dayali olmaktir, ancak : L L
¢ agisindan sorgulanmalidir. Klinik muayene major bir rol oynar ve

uygulamada bir kilavuz belgeye basvuruldugunda siklikla okuyucu-
defektler hakkinda daha ayrintili bilgi vermeye galismaktadir ve bu

nedenle yer kisitliligi da géz 6nine alinarak genel gorisler ve re-
feranslar azaltilmistir.
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i cok gesitli hastaliklarla ilgilenen nispeten yeni bir uzmanlik olma-
sI ve siklikla az sayida hasta bulunmasi nedeniyle glgli verilerde
© eksiklik s6z konusudur. Bu nedenle, baska kilavuz belgelerde kulla-
nildigi gibi kesin onay kategorilerinin kullaniimasi giictur. Ne yazik
ki 6nerilerin buylik ¢cogunlugu kesin veriler yerine uzmanlarin ortak
goruslerine dayanmaya devam etmektedir (kanit dizeyi C).

3. Genel konular

3.1 Eriskin dogumsal kalp hastaliginin prevalansi
ve bakimin organizasyonu

Henliz EDKH populasyonunun buyukligi ve bilesimiyle ilgili kesin
veriler yoktur ve bu konuda stirekli degisim yasanacag bilinmekte-
dir. DKH hastalarinin sagkalimindaki belirgin diizelme, basta daha
karmasik hastaligi bulunanlar olmak tzere, EDKH hastasi sayisi-
nin sirekli olarak artmasina neden olmustur. Ayrica, bazi defeki-
lere [6rn. atriyal septal defekt (ASD), aort koarktasyonu, Ebstein
anomalisi ve dogumsal diizeltilmis biylk arterlerin transpozisyonu

(ddTGA)] ilk olarak erigkin yasam sirasinda tani konabilmektedir.
2000 yilinda yayinlanan 32. Bethesda Konferansi raporunda' 1 mil-
yon populasyon basina ~ 2800 DKH'li erigkin bulundugu, bunlarin
yarisindan fazlasindaki defektin orta ya da agir diizeyde karmasik
E oldugu 6ngérilmustir. Orta ya da agir dizeyde karmasik DKH bu-

lunan hastalarin sayisindaki bu artis uzman bakimi gerektirmek-
tedir. Bu 6zel populasyonun gereksinimlerini karsilamak icin 6zel
saglik bakimi organizasyonu ve EDKH bakimina katilanlar igin egi-
tim programlari gereklidir. Bakim organizasyonu ve EDKH egitimi
ile ilgili 6nerilerin giincellenmesi amaciyla bir ESC yayini hazirlan-
maktadir. Bu belge, pediyatrik bakimdan erigkin bakimina gegis,
dagihm modelleriyle birlikte uzman EDKH merkezlerinin alt yapisi
ve iletisimi, glincel hasta bakimi uygulamasi ve egitim gereksinim-
leri konularinda ayrintili nerilerin yer aldigi daha énceki ESC kila-
vuzuna? atifta bulunmaktadir. Daha énceki kilavuzda hasta bakimi

¢ Ug duzeye aynimistir: (i) sadece uzman merkezde bakimi gereken
hastalar; (ii)bakimin uygun genel eriskin kardiyak servislerle pay-
lasilabilecegi hastalar; (i) ‘uzman olmayan’ kliniklerde tedavi edile-
bilecek hastalar (gerektiginde uzman bakima erisim ile birlikte). Bu
guncel belge genellikle taniya gére belli bir bakim dlzeyi siniflama-

sI girisiminde bulunmamistir. Karmasik defektler kolaylikla yiuksek
bakim dlzeyine yoénlendirilse de, basit defektler dahi bazi kosullar
altinda uzman bakim gerektirebilirler [6rn. pulmoner arteriyel hi-
pertansiyona (PAH) eslik eden ASD]. Bu nedenle birgok uzman,
en iyi bakimin ¢cogu EDKH hastasinin énce bir uzman merkezde
gorllmesiyle yapilabilecegini ve daha sonraki izlem araliklarinin
ve bakim duzeyinin kisisel bazda diizenlenmesi gerektigini disun-
mektedir. Genel erigkin bakimiyla ilgili uzman merkezler arasinda
iyi calisan bir iletisim aginin bulunmasi kritik dnem tagimaktadir.

3.2 Tani caligmalan
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izlem sirasinda oskdltasyon bulgularinda ya da kan basincindaki
herhangi bir degisiklik veya kalp yetersizligi belirtilerinin gelisimi
acilanindan dikkatli bir degerlendirmeyi icerir. Klinik muayene sira-

yapilan uygulamalardir. G6gus rontgeni artik her vizitte rutin olarak
degil, daha ¢ok endike oldugunda c¢ekilmektedir. Bununla birlikte,
uzun vadeli izlem acisindan yararli olmaya devam etmekte, kalp
boyutu ve seklindeki degisiklikler ve pulmoner vaskilarizasyon
hakkinda bilgi saglamaktadir.

DKH anatomisi ve fizyolojisini inceleme stratejileri hizla degi-
sim gdstermektedir ve invazif ¢alismalardan, sadece ekokardiyog-
rafiyi degil, daha yakin zamanlarda kardiyak manyetik rezonans
(KMR) ve bilgisayarli tomografiyi (BT) de igeren invazif olmayan
protokollere gecis yapilmistir. Ozel endikasyonlarda niikleer teknik-
ler gerekli olabilir.

Oncelikle semptomatik hastalarda olmak tizere aritmilerin in-
celenmesi Holter takibi, olay kaydediciler ve sonugta elektrofizyoloji
(EP) testini gerektirebilir (bkz B6IUm 3.3.2). Kardiyopulmoner egzer-
siz testi (KPET), EDKH hastalarinin degerlendirmesi ve takibinde
6zel bir 6nem kazanmistir. KPET girisim uygulamasi ve tekrarinin
zamanlamasinda 6énemli bir rol oynamaktadir.

3.2.1 Ekokardiyografi
Ekokardiyografi ilk basamak inceleme olma 6zelligini korumakta-
dir ve u¢ boyutlu ekokardiyografi, doku Doppler géruntilemesi ve
threvleri, kontrast ekokardiyografi ve perflizyon gorintilemesi kul-
lanimiyla elde edilen ileri fonksiyonel degerlendirme ile gelismeye
devam etmektedir. Ustiin gériintii kalitesiyle transézofageal eko-
kardiyografi (TOE) erigkinlerde bazi endikasyonlar icin avantajlidir,
ancak ¢ok az durumda gereklidir. ASD kapanmasi gibi girigsimler
sirasinda kardiyak izlem agisindan mikemmeldir, ancak genellikle
sedasyon ya da genel anestezi gerektirir. Bir alternatif olarak daha
yuksek maliyetli olan intrakardiyak ekokardiyografi kullanilabilir.
Ekokardiyografi, cogu durumda kalbin yénu ve pozisyonunu,
vendz donus, atriyum ve ventriklllerin baglantisi ve blyutk arter-
lerin kaynagini da i¢erecek sekilde temel kardiyak anatomi hakkin-
da bilgi saglar. Kalp odaciklarinin morfolojisi ve ventrikil iglevinin
degerlendiriimesini, sant lezyonlarinin saptanmasi ve degerlendi-
rilmesini ve kalp kapaklarinin morfoloji ve iglevlerinin degerlendiril-
mesini saglar. Agir ventrikiler hacim yiklenmesinin (diyastol-sonu
hacminde ve atim hacminde artig) ve asir basin¢ yiklenmesinin
(hipertrofi, ventrikul basincinda artis) degerlendiriimesi ¢ok 6nem-
lidir. Doppler ekokardiyografi ile elde edilen bilgiler hem obstriiksi-
yonlardaki gradyanlari ve sag ventrikil (RV) basinci/pulmoner arter
basinci (PAB) [trikuspid yetersizligi (TY) hizindan elde edilir] gibi
hemodinamik verileri, hem de akim hesaplamalarini igerir. Eko-
kardiyografi ayrintili bilgi saglayabilse de buylk él¢tude kullaniciya
bagimhdir, EDKH hastalarinda 6zel uzmanlik gerektirir; sinirlayici
Ozellikleri dikkate alinmalidir. Ventrikil hacimleri ve iglevinin deger-

ventrikilli kalpler (TVK) olmak tizere geometri ve bélgesel koordi-
nasyon bozuklugu nedeniyle karmagik hale gelebilir. Ozellikle sag
ventrikll ¢ikim yolu obstriiksiyonu (RVOTO), aort koarktasyonu ve
darliklarda Doppler gradyanlari bazen yaniltici olabilir. Venéz dé-
nus ve buyulk arterlerin géruntilenmesi zor olabilir.

Her vakada ekokardiyografi ilk basamak tani yaklasimi ola-
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i caktir. Ekokardiyogramin kalitesine ve eksik bilgilere gore, bagka
invazif olmayan géruntilemeler ya da invazif hemodinamik deger-
lendirme gerekli olacaktir.

sinda bir elektrokardiyogram (EKG) ve pulse oksimetri rutin olarak

3.2.2 Kardiyak manyetik rezonans gériintiileme

KMR, EDKH hastalarinda giderek énem kazanmistir ve uzmanlik
| Unitesinin temel cihazlarindan biridir. Viicut boyutu ya da akustik

pencerelerden etkilenmeden mukemmel (i¢ boyutlu anatomik yapi
goérintlsu saglar ve hizla gelisen uzaysal ve temporal ¢dzinurlige
sahiptir. Ozellikle hacim élgtimlerinde, damarlarin degerlendirilme-
sinde ve miyokardiyal fibrozisin saptanmasinda yararhidir. EDKH
hastalarinda KMR kullanimiyla iligkili ESC 6nerileri yakin zaman-
larda yayinlanmistir.®

Klinik uygulamada erigkinlerdeki DKH degerlendirilirken gesitli en-

dikasyon gruplari s6z konusudur:

*  Her iki teknik de benzer bilgi saglayacak durumda oldugunda,
ekokardiyografi yeterli kaliteye ulasamiyorsa MR, ekokardiyog-
rafiye bir alternatiftir. Ekokardiyografi, gradyan ve PAB hesap-
lamasinda ve vejetasyonlar gibi kiiglik, ¢ok hareketli yapilarin
saptanmasinda Ustin olsa da, Bolim 3.2.1’de tanimlanan bil-
gilerin buylk ¢ogunlugu MR ile de elde edilebilir.

e Ekokardiyografi élgimleri sinirda ya da sipheli oldugunda

KMR ikinci yéntemdir: Sol ventrikul (LV) hacimleri ve sol ventri-
kil ejeksiyon fraksiyonu (LVEF) EDKH hastalarinin tedavisinde
kritik 6neme sahip olabilir (6zellikle asir hacim yuki durumun-
da) . Bu durum kapak yetersizliginin élgimu icin de gegerlidir.
Doppler ekokardiyografi tarafindan saglanan degerler sinirda
ya da stpheli oldugunda, klinik karar almadan énce ekokardi-
yografik degerleri desteklemek ya da c¢lritmek amaciyla ikinci
bir yéntem olarak MR uygulanmalidir.

e KMR’nin ekokardiyografiden (stin oldugu kabul edilen endi-
kasyonlarda ve elde edilen bilginin hasta tedavisi agisindan
dnemli olmasi durumunda KMR dtzenli olarak kullanilimalidir.
Bu endikasyonlar sunlari icermektedir:

o RV hacimlerinin ve sad ventrikll ejeksiyon fraksiyonunun

(RVEF) ¢él¢tlmesi [Fallot tetralojisi (ToF), sistemik RV]

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

Pulmoner yetersizligin (PY) 6l¢cimu
Pulmoner arterlerin (darliklar, anevrizmalar) ve aortanin (anev-
rizma, diseksiyon, koarktasyon) degerlendiriimesi

o Sistemik ve pulmoner venlerin (anomalili baglanti, obstriksi-
yon, vs.) degerlendirilmesi

o Kollateraller ve arteriyovendz malformasyonlar (BT Usttndiir)
Koroner anomaliler ve koroner arter hastaligi (KAH) (BT tstiin-
dar)

o intra- ve ekstrakardiyak kitlelerin degerlendiriimesi (BT Ustiin-
dar)
Miyokard kdtlesinin élcimu (LV ve RV)

i o Miyokardiyal fibrozis / skar saptamasi ve 6lglimu (ge¢ gadolin-
lendiriimesi, basta sistemik ve sistemik olmayan RV’ler ya da tek

yum yogunlagmast)

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

Glnimuzde implante edilmis kalp pili (pacemaker; PM) ya da de-
fibrilatéri bulunan hastalarin MR ile gériintilenmesi genel olarak
uygun degildir ve bu durumda BT bir alternatif olusturur.

71



Eriskinlerdeki dogumsal kalp hastaliginin tedavisi i¢in ESC kilavuzlari

3.2.3 Bilgisayarlh tomografi

BT, EDKH hastalarinin goruntilenmesinde gittikge artan bir rol
Ustlenmekte, mikemmel boyut ¢6zunirligi ve hizli sonug siresi
saglamaktadir. Epikardiyal koroner arterler ve kollateral arterlerin
goruntilenmesinde ve parenkimal akciger hastaligi icin 6zellik-

temporal rezolisyon KMR'ye oranla daha dusuktir. Codu glncel
BT sisteminin en énemli sakincasi seri halde kullanimi olumsuz
hale getiren yiiksek dozda iyonize edici radyasyon kullaniimasidir.
BT, giinimlzde MR'ye gbre daha yaygindir ve bu nedenle akut du-
rumlarda bir rol oynamaktadir. Ayrica, EKG-tetiklemeli alim ve daha
yeni rotasyonlu teknikler gibi yakin zamanli gelismeler radyasyon
miktarini énemli 6lglide azaltmaktadir ve bu durum gelecek yillar-
da BT’nin KMR'ye gére daha cazip bir alternatif haline gelmesine
neden olabilir.

Bu tekniklerin timi karmagik DKH ve gérintileme konularinda
uzman personel gerektirmektedir ve bu nedenle egitim ve kaynak
saglanmaldir.

3.2.4 Kardiyopulmoner egzersiz testi

6nemli bir roll vardir ve bu testte, yasam kalitesi ve fonksiyonel ka-
pasite girisimin basarisi agisindan anahtar élgutlerdir. Geleneksel
egzersiz testi, buylk élgude iskemik kalp hastaliginda risk sinif-
lamasi yapmak icin tasarlanmig protokollari kullanir ve genellikle
EDKH hastalari i¢in uygun degildir. KPET, objektif egzersiz kapasi-
tesi (sure, maksimum oksijen alimi), ventilasyon etkinligi (VE/VCO,
egimi), kronotropik ve kan basinci yanit degerlendirmesini, ayrica
egzersiz-uyaril aritmi degerlendirmesini de icerecek sekilde, is-
lev ve sagligin daha genis bicimde degerlendirilmesini saglar ve
sonlanim noktalarr EDKH hastalarindaki morbidite ve mortalite ile
iyi korelasyon gosterir.* Bu nedenle, seri halde egzersiz testi uzun
sireli izlem protokolleri ve girisimsel islemlerin bir pargasi olmalidir.
Bu test girisim uygulamasi ve tekrarinin zamanlamasinda énemli
bir rol oynamaktadir.

3.2.5 Kardiyak kateterizasyon
Kardiyak kateterizasyon ginimuizde 6zel anatomik ve fizyolojik so-
rulara yanit bulmak ya da girigsim uygulamasi igin uygulanmaktadir.
Kullanim endikasyonlari pulmoner vaskdler direncin (PVR), LV ve
RV diyastolik islevlerinin, basing gradyanlarinin degerlendiriimesini,
invazif olmayan degerlendirme sonucunda belirsizlik giderilemezse
sant diizeyinin él¢ulmesini ve aortik pulmoner kollateral arterler gibi
kalp disi damarlarin degerlendirmesini icermektedir.

Kateterizasyon, Doppler ekokardiyografi ile saptanmis pulmo-
ner hipertansiyona (PAB > sistemik basincin % 50’si) eslik eden
sant lezyonlarinda tedavi kararinin alinmasi agisindan temel rol
oynamaya devam etmektedir. PVR hesaplamasi pulmoner akisin
dogru bir sekilde hesaplanmasini gerektirir ve bu 6zellikle karma-
stk DKH’de zor olabilir. Oksijen aliminin tahmini degil élcimui ge-
rekebilir. Eger PAH siddetli ise, girisim (santin kapatiimasi) karari
icin vazoreaktivite testi gerekli olabilir. Vazoreaktivite testi igin gele-
neksel olarak oksijen kullaniimaktadir, ancak nitrik oksit de tercih
edilebilir.®

Kirk yas uzerindeki erkeklerde, postmenapozal kadinlarda ve
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i KAH belirtileri ya da risk faktorleri bulunan hastalarda cerrahiden
© 6nce koroner anjiyografi yapilmalidir.

. 3.3Tedavi énerileri

istisnalar disinda tibbi tedavi bilyilk élgiide destekleyicidir (érn.
le yararhdir. Ventrikiil boyutu ve islevi de degerlendirilebilir, fakat : |alp yetersizligi, aritmiler, pulmoner ve sistemik arteriyel hipertansi-

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

6nemli yapisal anomaliler genellikle girisimsel tedavi gerektirir.

3.3.1 Kalp yetersizligi

Kalp yetersizligi EDKH popllasyonunda sik gérilen bir problemdir.
Genelde EDKH uzmanlari kalp yetersizligi icin glincel tedavi 6neri-
lerine uymaya ¢alisirlar. Bununla birlikte, kardiyorespiratuvar islev
bozuklugunun fizyopatolojisi siklikla ‘normal’ dolagimin azalmasin-
dan ¢ok farkli oldugu igin, yayinlanmis ¢alisma sonuglarinin EDKH
hastalarina uyarlanmasi, 6zellikle atriyal gegis onarimi yapilimis
(Mustard veya Senning operasyonu) biylk arterlerin transpozis-

i yonu ya da Fontan dolagimi gibi durumlarda zor olabilir. EDKH
hastalarindaki kalp yetersizligi tedavisiyle ilgili olarak mevcut olan
az miktardaki veri kesin degildir ve az sayida hastadan elde edil-
Guncel kullanimdaki egzersiz testinin EDKH populasyonunda mistir. Bu nedenle, genellikle EDKH’a ézel éneriler verilememekte-

. dir. Konjestif kalp yetersizligi bulunan EDKH hastalarinda kullanim

acisindan kardiyak resenkronizasyon tedavisi (CRT) gittikge artan
bir ilgi kazanmigtir. Ancak, hentiz endikasyonlarini ve sonuclar ta-
nimlamak i¢in az sayida kanit bulunmaktadir.

3.3.2 Aritmiler ve ani kardiyak 6liim

Aritmiler EDKH hastalarinda hastane yatiglarinin temel nedeni-
ni olusturmaktadir ve gittikgce artan siklikta morbidite ve mortalite
nedeni olmaktadirlar.” Risk siniflamasi, inceleme ve tedavi segimi
siklikla normal bigimde olugsmus kalp i¢in uygulananlardan farklidir.
Ayrica, aritmilerin ortaya ¢cikmasi hemodinamik yetersizlik igin bir

i uyar olabilir ve sik bulunan altta yatan anormal dolagimin varli-
g1 nedeniyle aritmilerle iligkili riskler artabilir. Erigkin kardiyologla-
r, hatta elektrofizyologlar genellikle bundan haberdar degildirler.
Kateter ablasyonunun sonuglari diger hastalara oranla genellikle
EDKH hastalarinda daha kétiidir, ancak teknik gelismelerle birlikte
¢ diizelmektedir. Ozel uzmanlik gerektirse de, semptomatik tasiarit-

miler midahele gerektirdiginde ve girisimsel tedavi olanakli ise ka-
teter ablasyonu disunulmelidir. Negatif inotropik ve diger yan etkile-
ri nedeniyle antiaritmik ila¢ tedavisinin tolere edilebilirligi genellikle
zayiftir. Guvenlilik ve etkililigi ile ilgili az sayida veri bulunmaktadir.
Ani kardiyak 6lim (AKO) EDKH hastalarinda ézel bir endise olus-
turmaktadir. Geg AKO agisindan bilinen en yiksek bes risk ToF,
TGA, ddTGA, aort darligi (AD) ve TVK'dir.8® Cesitli risk faktorleri
tanimlanmistir (bkz. Bélim 4.10 ve 4.12). Aciklanamayan senkop
uyarici bir olaydir. AKO'de risk degerlendirmesi algoritmalan ve
implante edilebilir bir kardiyoverter defibrilator (ICD) igin endikas-

i yonlar henlz tam olarak belirlenmemistir. AKO'den korunma ilgili
guncel kilavuzlar® DKH hastalar icin asagidaki énerilerde bulun-
maktadirlar:

e Kardiyak arrest sonrasinda hayatta kalanlarda geri dénusli ne-

denler diglandiktan sonra ICD implantasyonu endikedir (1B®).

e Spontan uzun sureli ventrikuler tagikardi (VT) bulunan hastalar-

da invazif hemodinamik ve EPS degerlendirmesi yapilmalidir.
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Onerilen tedavi kateter ablasyonu ya da VT'yi elimine etmek
icin cerrahi rezeksiyondur. Eger bunlar basarl olmazsa ICD
implantasyonu (IC°) 6nerilir.

* Aciklanamayan senkop ve bozuk ventrikll islevi bulunan has-
talarda invazif hemodinamik ve EP degerlendirmesi uygun
olacaktir. Tanimlanmig ve geri dénisli bir neden yoksa ICD
implantasyonu uygundur (llaB?®).

e Ventrikiler kupleler ya da surekli olmayan VT bulunan hasta-
larda sdrekli VT riskini belirlemek igin EP testi dustnulebilir
(laC?).

» izole ventrikiiler erken vurular bulunan asemptomatik hastalar-
da profilaktik antiaritmik tedavi endike degildir (I11C°).

3.3.3 Cerrahi tedavi

Cogu EDKH hastasina gocukluk ¢aginda girisim uygulanmis ola-

caktir, ancak gesitli durumlarda erigkin dénemde cerrahi gereke-

bilir:

(i) Daha énce onarim yapilan ve rezidiel ya da yeni hemodinamik
komplikasyonlar bulunan hastalar.

(ii) Tani konmamis ya da cocukluk caginda cerrahi gerektirecek
kadar agir kabul edilmeyen kosullara sahip hastalar.

(iii) Daha 6nce sadece palyatif tedavi uygulanmis hastalar.

EDKH hastalarindaki cerrahi (anestezi ve yogun bakim dahil) ge-

leneksel erigkin kalp cerrahisinden oldukga farklidir ve bu durum

uzman birimlere hem tedavi, hem de egitim agisindan kaynak sag-

lanmasi igin gucli bir gerekce olusturur.

Mindr kalp-disi cerrahinin dahi yliksek risk tasiyabilecegi dikka-
te alinmalidir ve uzmanlarla konstiltasyon ve dikkatli operasyon 6n-
cesi planlama ve intra-operatif izlem komplikasyonlarin énlenmesi
acisindan yasamsal 6neme sahiptir.

EDKH hastalarinda cerrahi agisindan devam etmekte olan en
ilging tartismali konu kalp ve kalp-akciger transplantasyonudur.
EDKH hastalarinin artmis karmasikhgr (daha 6nceki torakotomi-

ler, aortik pulmoner kollaterallerin varligi, vs.) sonucu etkileyebilir
ve kétilesen verici durumu nedeniyle birgok tilkede bu tir hastalar

icin transplantasyon nadiren mimkin olmaktadir. Alternatif olarak,
uzun sureli mekanik destek ve/veya ksenotransplantasyon énemli
arastirma alanlaridir.

3.3.4 Girisimsel kateterizasyon

EDKH’da girisimsel katetetizasyon islemlerinin sayisinda ve gesitli-
liginde belirgin bir artis olmustur; bu sayede bazi hastalarda cerra-
hi gereksinimi ortadan kaldirilabilmektedir. Digerlerinde, dogumsal
kardiyak anomalilerin tedavisi, en iyi girisimsel kateterizasyon ve
cerrahiyi iceren isbirligi (‘hibrid’) yaklagimi ile saglanmaktadir. Daha
yeni teknikler, sistemik ya da pulmoner damarlarin stentlenmesi ve
perkiitan kapak implantasyonunu icermektedir. Bu yaklagimlarin
¢ogunun cerrahiden farksiz oldugunu (non-inferiority) gésteren ¢ok
az sayida glncel veri bulunmasi nedeniyle bir girisim uygulama
karar titiz bir gézden gecirme ve multidisipliner tartisma sirecini
icermelidir.

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

gereksinim muhtemelen hibrid gériinttileme / kateterizasyon / ope-
rasyon yaklagimlarini da icerecektir.

Tirk Kardiyol Dern Ars 2010, Suppl 4

i 3.3.5 Enfektif endokardit

EDKH hastalarinda endokardit riski genel populasyona gére olduk-
¢a yUksektir ve lezyonlar arasinda belirgin farklilik vardir. Enfektif
endokarditin (EE) 6nlenmesi, tanisi ve tedavisiyle ilgili ESC kilavuz-
lar yakin zamanlarda guincellenmistir ve glincel belge daha ayrin-
tili bilgi icermektedir (http://www.escardio.org/guidelines-surveys/
: esc-guidelines/Pages/infective-endocarditis.aspx). Ayrica iyi agiz

hijyeni ve duzenli dis muayenesinin EE riskinin azaltiimasi agisin-
dan ¢ok énemli oldugu da vurgulanmalidir. Saglik bakimiyla iligkili
EE oranini azaltmak igin ventz kateterlerin uygulamasi sirasinda
ve herhangi bir invazif islem sirasinda aseptik énlemler zorunludur.
EDKH hastalarinin ayrica “piercing” ve dévme yaptirmaktan uzak
durmalar énerilmelidir.

Antibiyotik ile endokardit profilaksisi ¢esitli nedenlerle degis-
mistir. Kisacasl, gegici bakteriyemi sadece dental girigsimlerin ar-
dindan degil, siklikla, dis fircalama, dis ipi ile dis temizligi ya da
¢igneme gibi gunluk rutin aktivitelerle de olusmaktadir. Antibiyotik

i profilaksisinin etkinligi konusunda bilimsel kanitlarin bulunmama-
s1, tek bir EE vakasini 6nlemek igin tedavi edilmesi gereken hasta
sayisinin ¢ok fazla olmasi, kiiclk olsa da anaflaksi riski ve yaygin
ve genellikle uygun olmayan antibiyotik kullanimina bagl olarak di-
rencli mikroorganizmalarin ortaya ¢ikmasi problemi nedeniyle gu-

nimiizde uzman ortak gérusl antibiyotik proflaksisinin yiksek EE

riski altinda olan yuksek riskli girisim uygulanmig hastalarla (l1aC)

sinirli olmasini 6nermektedir. Bu 6neri agsagidaki hasta gruplarini

icermektedir:

* Protez kapak bulunan ya da kalp kapagi onarimi icin bir protez
materyali kullaniimig olan hastalar

e Daha 6nce EE gecirmis hastalar

e DKH bulunan hastalar:

o Cerrahi onarim yapilmamis ya da rezidiel defekt, palyatif
sant ya da iletilerle konduit ile birlikte siyanotik DKH

o Cerrahiyle ya da perkitan teknik ile yerlestirilen protez ma-
teryali ile DKH onarimin ardindan, girisimden sonra 6 aya
kadar (endotelizasyona kadar)

o Kardiyak cerrahi ya da perkitan teknik ile protez materyali
ya da cihazin implantasyon bélgesinde rezidiel bir defekt
kalmigsa

Oneri, disin gingival ya da periapikal bélgesinde manipiilasyon

gerektiren dental islemler ya da oral mukozanin perforasyonu ile si-
nirhdir. Belirlenmis bir enfeksiyon bulunmadigi stirece solunum sis-
temi, gastrointestinal, genitolriner, dermatolojik ya da kas-iskelet
sistemi islemleri igin antibiyotik profilaksisi énerilmemektedir.

Giincellenmis 6neriler, birinci basamak hekimleri, kardiyolog-

lar, dis hekimleri ve hastalar icin uzun suredir yerlesmis olan uygu-
lamayi dramatik bir sekilde degistirmektedir. Etik nedenlerle son bir
karar vermeden énce uzmanlar antibiyotik profilaksisinin potansiyel
yarar ve zararlarini hastalariyla tartismalidiriar. Bilgilendirme yapil-

: diktan ve tartigildiktan sonra bazi hastalar (ve hekimler) bireysel
bazi vakalarda rutin profilaksiye devam etmek isteyebilirler ve bu
goruslere saygi duyulmahdir.

Uzman EDKH {Unitesi igin bir girisim programi ¢cok énemlidir

. 3.4 Kalp dis1 konular

EDKH hastalari, kalp disi cerrahi, egzersiz ve spor, kontrasepsiyon
ve gebelik ve soysal ve psikolojik konular iceren cesitli kalp-disi
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sorunlarla karsilagsmaktadirlar (bu konular bu belgede ayrintil bi-
¢imde yer almayacaktir). Ayrica, yasam ve saglik sigortasi yaptiril-
masi da gug olabilir.

EDKH uzmanlari bu sorunlardan haberdar olmali, gesitli psi-
kolojik konularda hastalar ve ailelerine yardimci olmak icin hazir-
lanmali ve psikolojik destek saglamak igin ¢ok disiplinli bir temelde
c¢alismahdirlar. Bu konularin ¢ogu pediyatrik ve erigkin bakimi ara-
sindaki gecis slrecinde tartisiimaya baglanmalidir.

3.4.1 Sigorta

Kardiyoloji derneklerinin énerilerine ragmen, sigortadan yararlan-
ma sadece ulkeler arasinda degil ayni ulke iginde de degismekte;
sigorta policeleri ile mevcut sonug verileri arasinda sasirtici uyum-
suzluklar bulunmaktadir. Ozellikle saglik sigortalar bazi tlkelerde
kardiyak kosullar hari¢ tutmaktadirlar. Bu durumun ‘sigortaya da-
yanan'’ tibbi sistemlerde 6nemli sonuglar olmaktadir. Ginimuzde
hastalarin piyasa arastirmasi yapmasi gerekmektedir ve siklikla
hasta dernekleri bu konuda yardimci olmaktadir. Gelecekte finan-
sal sorunlarin tibbi bakimi bozmasini istemiyorsak saglik giiven-

cesi icin ulusal stratejilerin gelistirilmesi gerekmektedir. Bagka bir

problem de yasam sigortasi sirketlerinin altta yatan kalp hastaligi
bulunan genc hastalar siklikla reddetmeleridir.

3.4.2 Egzersiz ve spor

Egzersiz ve spor konusundaki éneriler hastanin becerisi, altta ya-
tan hemodinamiklerin etkisi ve akut dekompansasyon ve aritmi
riskine dayandiriimalidir. Danismanlik, sporun tipine ve 6ngori-
len efor diizeyine gére yapiimalidir. Alisildik testler degersizdir ve
genellikle hekimler uyarilarinda asir koruyucu davranmaktadirlar.
Duzenli egzersize katihmin fiziksel ve psikolojik saglik ve sosyal
iliskiler agisindan kanitlanmig yararlari vardir ve ayrica gelecekte
ortaya ¢ikabilecek kalp hastaligi agisindan da olumlu etkileri bulun-
maktadir. Genel bir 6neri olarak dinamik egzersiz statik egzersiz-
den daha uygundur. Bilinen kardiyak kosullara sahip hastalarda eg-
zersiz sirasinda ani 6lim ¢ok nadirdir. Yarismali sporlara katilim
icin ayrintili dneriler bu belgenin kapsami disindadir ve daha énce
yayinlanmistir.”" Eisenmenger sendromu, PAH, TVK, koroner ar-
ter anomalileri, Ebstein anomalisi ve ddTGA ve atriyal degistirme
ya da Rastelli prosediri ile onarilan TGAYy! iceren bazi lezyonlar,
morfolojik agirlik / karmasiklik nedeniyle yarismali sporlar igin uy-
gun degildirler.™

3.4.3 Gebelik, kontrasepsiyon ve genetik danigsmanlik

EDKH hastalarinin ¢ogu gebeligi iyi tolere etmektedir, ancak en iyi
uzman bakim, ¢ok disiplinli bir ekip ortaminda saglanir. Bu ekip
EDKH kardiyolojisi, obstetrik, anestezi, hematoloji, neonatoloji ve
genetik konular hakkinda bilgili olmalidir. Zamaninda danisman-
lik, saglanan hizmetin temel bir bileseni olmalidir. Ekip, dogum ve
dogum sonrasi izlemi de icerecek sekilde antenatal bakimi planla-
mak i¢in gebeligin erken déneminde olaya dahil olmahdir. Modern
gunlik tedaviye ragmen siddetli PAH (Eisenmenger hastalar ve
digerleri) yiksek anne mortalitesi oranlarina (%30-50)" neden ol-
maya devam etmektedir ve bu kadinlar gebelige kargi uyariimalidir.
Yiksek maternal risk ile iligkili diger kosullar ciddi sol kalp ¢ikis/gi-
ris obstriksiyonu, zayif sistemik ventrikil islevi [ejeksiyon fraksiyo-
nu (EF) <%40] ve Marfan ve benzer sendromlarda (Ehler-Danlos,
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i Loeys-Dietz) gorilen aort kokl dilatasyonudur. Siyanoz, fetus igin
anlamli bir risk olusturmaktadir ve eger oksijen satlirasyonu <%85
ise canli dogum olasiligi azdir (<%12)." Tim diger EDKH kosullari
icin danismanlik kisiye ve lezyona 6zel olmalidir. Gebelik ve kalp
hastaligi ile ilgili olarak yakinda ayrintil bir ESC kilavuzu yayinlana-
caktir. Gebelikteki anlamli kardiyak debi artigi ve periferik vaskuler
: direngteki azalma, farkl lezyonlar igin hemodinamik sonuglaryla

birlikte dikkate alinmalidir. Gebelikten 6nceki fonksiyonel durum ve
daha 6nceki kardiyak olaylarin dyklsu 6zel bir prognostik deger ta-
simaktadir. Bir prospektif galisma, sistemik ventrikiler EF’nin <%40
olmasi, baslangigtaki New York Kalp Cemiyeti fonksiyonel sinifinin
(NYHA-FS) > Il olmasi ya da siyanoz bulunmasi, sol kalp obstrik-
siyonu [aort kapak alani (AKA) < 1.5 cm? ve gradyan > 30 mmHg,
mitral kapak alani < 2.0 cm?] ve gegirilmis bir kardiyak olayinin (kalp
yetersizligi, serebral olay ya da aritmi) bulunmasini risk faktorleri
olarak saptamistir.® Bu bulgulara sahip olmayan hastalar (ve PAH,
mekanik kalp kapagi ya da aort dilatasyonunun olmamasi) gebelik

i acisindan disuk riske sahip olarak kabul edilebilir.

Gestasyonun 16-18. haftasinda fetal ekokardiyografi 6nerilme-
lidir.
ilaglarin fetusu etkileme potansiyeli her zaman dikkate alinma-

hdir. Ozellikle, anjiyotensin déniistiiriicii enzim (ACE) inhibitorleri,

anjiyotensin Il reseptdr blokerleri ve amiodaron kullaniimamahdir.

Kontrasepsiyon igin bariyer yéntemleri gtivenlidir ve cinsel yolla
bulasan hastaliklara kargi koruma saglarlar. Bununla birlikte, sade-
ce uyumlu ciftlerde yiksek kontraseptif etkililige sahiptiler. %10’a
ulagan yillik basarisizlik oranlari ilave olarak daha etkili bir ydntem-
le birlikte kullaniimasi gerektigi anlamina gelmektedir.

Hormonal kontraseptif ajanlar buylk 6lctide etkilidirler, ancak
EDKH poplilasyonundaki guvenlilikleri konusunda az veri vardir.
Kombine oral kontraseptifler ok etkilidir (%99.9), ancak 6zellikle
eszamanl oral antikoagilan tedavinin bu riski azalttigini distndu-
ren verilerin yetersiz olmasi nedeniyle, énceden trombotik risk bu-

lunan hastalarda (Fontan dolasimi, siyanotik hastalar, zayif siste-
mik ventrikuler iglev) kaginilmasi iyi olacaktir. Diger yandan sadece
progesteron iceren kontraseptifler bu tur yiksek bir tromboz riski
tasimamaktadir ve oral uygulama i¢in mevcut olan ya da intraute-
©rin implantlarla uygulanan yeni preparatlar yiiksek etkinlige (>%95)

sahiptirler. Gestajen kapli intrauterin araclarin yerlestiriimesinin
ardindan endokardit riski muhtemelen dusuktir. Bununla birlikte,
uygulama ya da ¢ikarma sirasinda vazovagal reaksiyon riski vardir
(%5). Kadinda sterilizasyon ya da esinin sterilizasyonu karar sade-
ce uzun vadeli prognoz referans alinarak dikkatli tartismadan sonra
dikkate alinmaldir.

Uygun genetik danismanlik saglanmalidir. EDKH hastalarinin
¢ocuklarinda DKH goérilme orani %2 ila %50 arasinda degismek-
tedir ve babada DKH bulunmasina oranla annede DKH bulundu-
gunda oran daha ylksektir. En ylksek gérilme riski tek gen bozuk-

i luklarinda ve/veya Marfan, Noonan gibi kromozom anormallikleri
ve 22q11 delesyon sendromlari ve Holt-Oram sendromunda bulun-
mustur. Digerleri igin goértlme oranlari ortalama %2 ve %4 arasin-
dadir ve AD igin %13-18’e ve ventrikiler septal defekt (VSD) igin
. %6-10'a ulasabilir.”

Tirk Kardiyol Dern Ars 2010, Suppl 4
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4. Ozel problemler

Eriskin kardiyologlarinin, muhtemelen gittikce artan siklikta kar-
silasacaklari yaygin bireysel kosullarla ilgili ortak izlem ve tedavi
onerileri ilerleyen boélimlerde 6zetlenmistir. Arkaplan ve tani calis-

icin lGtfen DKH ile ilgili kitaplara bagvurunuz.

4.1 Atriyal septal defekt
Giris ve arkaplan

ASD, nadiren eriskin ddnemine kadar tani konmadan kalabilir. ASD

tipleri asagidakileri igerir:

e Sekundum ASD (ASD’lerin %80’i; fossa ovalis ve gevresindeki
bélgede yer almaktadir)

e Primum ASD [%15, sinonimleri: parsiyel atriyoventrikller sep-
tal defekt (AVSD), parsiyel atriyoventrikiler (AV) kanal; kruksa
yakin boélgede yer alir, AV kapaklar tipik olarak malformasyon-
ludur ve cesitli duzeylerde AV kapaklarda yetersizlik ile sonug-
lanir, bkz. BOIim 4.3]

e Superiyor sinlis venozus defekti [%5, superiyor vena kava
lirlemek icin kardiyak kateterizasyon gereklidir (ayrintilar igin bkz.
¢ Bolim 3.2.5).

(SVK) girisinde yer alir, sag pulmoner venlerin SVK/sag atriyu-

ma (RA) kismi ya da tam baglantisiyla iligkilidir]
 inferior siniis venozus defekti [<%1, inferiyor vena kava (iVK)

girisine yakin bélgede yer alir]
e “Unroofed” koroner sinus [<%1, sol atriyumdan (LA) ayriima
kismi ya da tam olarak eksik olabilir].
iliskili lezyonlar anormal pulmoner vendz baglanti, kalici sol SVK,
pulmoner kapak darligi ve mitral kapak prolapsusunu igerir. Sekon-
der ASD kalp-el sendromlariyla (6rn. Holt-Oram sendromu, Ust eks-
tremite deformitesi) iligkili olabilir.

Sant hacmi, RV/LV uyumu, defekt boyutu ve LA/RA basincina
gbre degisir. Basit bir ASD LV’ye oranla daha yiksek RV kompli-
yansi nedeniyle soldan-saga sant ile sonuglanir (genellikle =10 mm
defekt buyUkltkleriyle uyumlu sant) ve asirn RV hacim yukine ve

asir pulmoner dolasima neden olur. LV uyumunun azalmasi ya da

LA basincinin artmasina neden olan herhangi bir durum (hipertan-
siyon, iskemik kalp hastalgi, kardiyomiyopati, aort ve mitral kapagi
hastaligi) sol-sag santi arttirir. Azalmis RV kompliyansi (pulmoner
darlik, PAH, baska bir RV hastaligi) ya da trikuspid kapak hastaligi
sol-sag santi azaltabilir ya da sonucta santin tersine dénmesine ve
siyanozla sonuclanmasina neden olabilir.

Klinik tablo ve dogal seyir

Hastalar siklikla erigskin ¢aga kadar asemptomatik kalirlar; ancak
¢ogunda dordinct dekaddan sonra, azalmis fonksiyonel kapasite,
efor dispnesi ve carpinti (supraventrikller tasiaritmiler) ve daha az
siklikta olmak lzere de pulmoner enfeksiyonlar ve sag kalp yeter-
sizligi gibi semptomlar gelisir. Genel yasam beklentisi azalmistir,
ancak sagkalim daha 6nce 6ngérilenden ¢ok daha iyidir. PAB nor-
mal olabilir, ancak yasla birlikte artis gésterir. Bununla birlikte sid-

detli pulmoner vaskiler hastalik nadirdir (<%5) ve gelisimi genetik

egilimi de igeren ilave faktorler gerektirir (idiyopatik PAH’a benzer-

lik).'® Paradoksal embolizm (nadir) ya da atriyal fibrilasyon sistemik :

embolizme neden olabilir.

Tirk Kardiyol Dern Ars 2010, Suppl 4

i Tani caligmasi
Genel prensipler igin bkz. B6lum 3.2

Anahtar klinik bulgular ikinci kalp sesinin sabit ¢iftlesmesi ve

sistolik pulmoner ufirimu icermektedir. EKG, tipik olarak inkomplet

¢ sag dal blogunu ve sag aks sapmasini (parsiyel AVSD'de superiyor
malarn sirasinda sadece anahtar bulgular agiklanmigtir. Ayrintilar N P
: sol eksen sapmasi) gosterir. G6gus filminde siklikla pulmoner vas-

kilaritedeki artis gézden kaciriimaktadir.

Ekokardiyografi, tani ve 6lgim saglayan anahtar bir tani tekni-
gidir. Daha énce ASD tanisi konmamis olan bir hastada ilk beklen-
medik bulgu olabilen asirt RV hacim yiklenmesi anahtar bulgudur
ve defektin hemodinamik anlamini en iyi sekilde karakterize eder
(sant oranina tercih edilir). Sinlis venozus defektleri, dogru tani igin
genellikle TOE ve cihaz kapanmadan énce sekonder defektlerin
buyiklik élgimint gerektirir; bu élguim rezidiiel septum morfoloji-
sinin incelenmesi, kenar (rim) uzunlugu ve kalitesi, ilave defektlerin
diglanmasi ve PA ve trikispit yetersizlilerini igerir.

Ozellikle asin RV hacim yiiklenmesi ve pulmoner vendz bag-
lantinin de@erlendiriimesinde ekokardiyografi yetersiz olursa KMR

: ve BT bir alternatif olusturabilir.

Ekokardiyografide yiuksek PAB saptanan hastalarda PVR'yi be-

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 3)

Erken (cocukluk, adolesans) dénemde ve pulmoner hipertansiyo-
nun olmadigi durumlarda yapildiginda cerrahi onarim dusik bir
mortaliteye (6nemli eslik eden hastalik bulunmayan hastalarda
<%1) ve iyi bir uzun-vadeli sonuca (normal yasam beklentisi ve
uzun-vadeli morbidite) sahiptir.®%° Bununla birlikte, yaslilarda ve
eslik eden hastalik bulunanlarda mortalite ytiksek olabilir.

Tablo 3 Atriyal septal defektte girisim endikasyonlari

Endikasyonlar

Onemli sant (agin RV hacim yiklenmesi
belirtileri) bulunan ve PVR < 5 WU olan
hastalara semptomlardan bagimsiz olarak ASD
kapamasi uygulanmalidir

Uygulanabilir oldugunda sekonder ASD igin
cihazla kapama tercih edilen yéntemdir

Sinif*  Diizey®

Paradoksal emboli stiphesi olan (diger nedenler
dislanmig) hastalarda tiim ASD’ler igin

biiyikligiinden bagimsiz olarak girisim lla
dustntlmelidir

PVR > 5WU ancak <2/3 SVR ya da PAB <2/3
sistemik basinc (baslangicta ya da tercihen nitrik
oksit olmak (izere vazodilatatérler yiklendiginde
ya da hedefli PAH tedavisinden sonra) ve net llb
sol-sag sant (Qp:Qs > 1.5) bulunan hastalarda
girisim distnalebilir

Eisenmenger fizyolojisi bulunan hastalarda ASD
kapamasindan kaginiimalidir

Oneri sinifi

°Kanit dizeyi

ASD = atriyal septal defekt; PAH = pulmoner arteriyel hipertansiyon; PAB = pulmoner
arter basinci; PVR = pulmoner vaskiiler direng; Qp:Qs = pulmoner-sistemik akis orani;
SVR = sistemik vaskdler direng; WU = Wood Unitesi
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Morfolojik agidan uygulanabilir oldugunda cihazla kapama sekon-
der defekt kapamasinda ilk tercih haline gelmistir (ASD gerilmis
¢apinin < 38 mm ve aort rimi haric en az 5 mm’lik yeterli rimlerin

olarak kabul edilemese de ¢esitli yakin zamanli ¢alismalarda mor-

talite bildirilmemistir. Hastalarin < %1’inde ciddi komplikasyonlar

gozlenmistir.?"?? Girisimden hemen sonra olusan atriyal tasiaritmi-
lerin gogu gecicidir. Atriyal duvar ya da aorta erozyonu ve trombo-
embolik olaylar ¢ok nadir ortaya ¢ikmaktadir.2*2* En az 6 ay anti-
trombositer tedavi gereklidir (minimum gunde 100 mg aspirin).
Potansiyel ge¢ aritmi ya da advers olay insidansi halen arastirma
gerektirmektedir. Cerrahi ve kateter uygulamasini karsilastiran ca-
lismalar benzer bagari ve mortalite oranlar bildirmistir, ancak kate-
ter uygulamasinda morbidite daha dlisik ve hastanede kalis siresi
daha kisa olmustur.2"2

En iyi sonug, onarim < 25 yasinda yapildiginda elde edilmis-
tir.1%20 Kirk yasindan sonra ASD kapatmasi, izlem sirasinda geli-

sen aritmilerin sikhgini etkilemiyor gibi gérinmektedir.?**” Bununla
. rilir (bkz. B8Im 3.3.5).

birlikte, dzellikle girisimsel kateterizasyon ydntemleriyle kapatildi-
ginda hastalar morbidite agisindan (egzersiz kapasitesi, nefes dar-
1191, sag kalp yetersizligi) her yasta kapatmadan yarar saglamakta-
dlr_26,27

Bozuk LV iglevi (sistolik ve diyastolik) ASD kapatmasindan
sonra pulmoner konjesyona neden olabilir ve uygulama éncesi test
(yeniden hemodinamik degerlendirme ile birlikte balon okllizyonu)
ve tedavi gerekebilir.

Atriyal flatter/fibrilasyon bulunan hastalarda, cerrahi sirasinda
kriyo- ya da radyofrekans ablasyonu (modifiye edilmis Maze prose-
ddirt) dugtinalmelidir.

ASD bulunan ileri yastaki hastalar, cihazla kapama icin uygun
degildirler, ASD kapamasinin potansiyel yararlarina karsi, eslik
eden hastaliklara bagli bireysel cerrahi risk dikkatli bir sekilde de-
gerlendirilmelidir.

izlem énerileri
izlem degerlendirmesi rezidiel sant, sag ventrikil biyikliga ve

islevi, ekokardiyografi ile PAB ve TY degerlendirmesini ve ayrica

Oykuye gore aritmi degerlendirmesini ve sadece endike ise (rutin
olarak yapilmaz) Holter takibini icermelidir. Onemli bir sekel ya da
rezidlii olmadan duzeltilen 25 yasin altindaki hastalarda (rezidiel
sant yok, normal PAB, normal RV, aritmi yok) diizenli izlem gerekli
degildir. Bununla birlikte, hastalar ve ilgili hekimler ge¢ tasiaritmi
olusumu olasiligi hakkinda bilgilendiriimelidir.

Rezidiel sant, yuksek PAB ya da aritmisi (onarimdan 6énce ve
sonra) bulunan ve ileri yasta uygulama yapilanlar (6zellikle >40
yas) 6zel EDKH merkezlerinde degerlendirmeyi de icerecek sekil-
de dlzenli olarak izlenmelidir (araliklar rezidlel problemlerin ciddi-
yetine gore degisir). Cihazla kapamanin ardindan ilk 2 yil boyunca
diizenli izlem ve daha sonra sonuglara gére her 2-4 yilda bir izlem
Onerilmektedir.

olmakta ve bunlar radyofrekans ablasyonu ile basarili bir sekilde
tedavi edilebilmektedir. Onarim yapilmamigsa ya da 40 yasindan
sonra yapilmigsa, atriyal fibrilasyon daha yaygin hale gelmekte ve
antiaritmik tedavi gerektirebilmektedir (bu durumda uygulanan ab-
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e “Outlet”

i lasyon tedavisi hakkinda az sey bilinmektedir).

Cihazla kapamanin ardindan sol atriyuma ulasim kisitlanabi-

lir. Atriyal fibrilasyon bulunan hastalar oral antikoagulan almalidir.
olmasi gerekir). Bu durum hastalarin ~ %80’inde gegerlidir. Sifir '

Hasta sinus sendromu ve kalp blogu daha seyrektir.

ilave konular

Egzersiz/spor: Pulmoner hipertansiyon, 6nemli aritmiler ya da
RV islev bozuklugu bulunmayan asemptomatik hastalarda girisim-
den Once ve sonra kisitlama yoktur; PAH hastalarinda sadece hafif
yogunluklu rekreasyonel sporlara izin verilebilir (bkz. B6lim 3.4.2).

Gebelik: Pulmoner hipertansiyon bulunmayan hastalarda
gebelige bagh risk dusuktir. Gebelikten 6nce kapama yapilmasi
paradoksal embolizmi ve klinik durumun koétilesmesini dnleyebi-
lir. Siddetli PAH ya da Eisenmenger sendromu bulunan hastalarda
gebelik kontrendikedir (bkz. Bélim 3.4.3). Bebekte DKH gérilme
orani %3-10'dur (otozomal dominant kalitimli ailevi ASD ve kalp-el
sendromlari harig).

EE proflaksisi: Cihazla kapamanin ardindan 6 ay sureyle 6ne-

4.2 Ventrikiiler septal defekt
Giris ve arkaplan

izole bir bulgu olarak VSD, egder bikuspid aort kapagi (BAV) sa-
yilmazsa dogumda saptanan en yaygin (%30-40) dogumsal kalp
anomalisidir. Coguna tani konur ve -endike oldugunda- eriskinlik
déneminden énce tedavi edilir. Kendiliginden kapanma siktir. in-
terventrikller septum icinde defekt cesitli yerlerde olabilir ve dort
gruba ayrilabilir (terminoloji degismektedir ve es anlamlilar eklen-
mistir):2®
¢ Perimembrandz/paramembrandz/konoventrikiiler (en yaygini,
VSD’lerin ~%80'i; “inlet; trabekiler ya da “outlet” septuma muh-
temel yayilim ile birlikte membran6éz semptumda yer alir; trikus-
pid ve aort kapagina komsudur; membrandz septum anevriz-
malari siktir ve parsiyel ya da tam kapanma ile sonuglanabilir)

e Muskuler/trabekiler (%15-20’ye kadar; tamamen kas ile gevril-

mistir; cesitli kisimlarda bulunur; genellikle goguldur; kendiligin-

den kapanma siktir)

suprakristal/subarteriyel/subpulmoner/infundibular/
suprakristal/konal/ikili yerlesimli juksta-arteriyel [~%5; konal ya
da “outlet” septumda semilunar kapaklarin altinda yer alir; ge-
nellikle sagda olmak lizere aortik kuspisin prolapsusuna bagl
olarak siklikla ilerleyici aort yetersizligi (AY) ile iliskilidir]

e “Inlet”/AV kanal/AVSD tipi (AV kapak aparatinin hemen altinda
ventrikller septumun “inlet’; tipik olarak Down sendromunda
olusur).

Siklikla tek bir defekt vardir, ancak ¢cogul defekt de olusabilir. VSD

ayrica ToF, ddTGA vs. gibi karmasik anomalilerin yaygin bir bileseni

de olabilir. Siklikla muskuler/trabekiler, ancak ayni zamanda peri-

membrandz defektlerde de VSD kendiliginden kapanabilir. “Outlet”

) 1 defektlerde seyrektir ve 6zellikle gocukluk déneminde olusur.2°
Kirk yas altinda cerrahi onarimin ardindan ge¢ post-operatif :

aritmiler en sik intra-atriyal re-entran tasikardi ya da atriyal flatter
b ! v ¥ 'Y i ¢ ve diyastolik iglevi ve RVOTO varhigi tarafindan belirlenir.

Santin yéni ve siddeti PVR, defekt buyiklugi, LV/RV sistolik

Klinik tablo ve dogal seyir
Eriskinlerde alisildik klinik tablolar asagidakileri igermektedir:
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*  Cocukluk caginda ameliyat edilmis VSD, rezidiiel VSD yok

e Cocukluk caginda ameliyat edilmis VSD, rezidiiel VSD mevcut.
Rezidiel sant blyukligu semptomlarin varligini ve asir LV ha-
cim yuku dizeyini belirler

cerrahi diisuiniimeyen kugtik VSD

e Sol-sag sant, pulmoner hipertansiyon (gesitli dizeylerde) ve
cesitli duzeylerde asiri LV hacim yUklenmesi bulunan VSD (na-
dir)

e Eisenmenger sendromu: orijinal olarak genis sol-sag sant ile
birlikte olan genis VSD ve sonugta santin tersine dénmesiyle
sonuglanan siddetli pulmoner vaskuler hastalik gelisimi (sag-
dan sola sant, siyanoz; bkz. Bélim 4.17 ve 4.18).

CGocukluk ¢caginda tamamen kapatilan VSD'li hastalarin gogunlugu
veya kiglk bir VSD’si olan ve ameliyat edilmemis ya da cerrahi
onarimdan sonra ekokardiyografik olarak asiri LV hacim yiklenme-
si olmadan reziduel defekti bulunan hastalar genellikle asempto-
matik kalmakta ve cerrahi gerektirmemektedirler.® Bununla birlikte,
kiguk rezidiel VSD bulunan hastalarin bilinmeyen bir ylzdesinde
yasamin daha sonraki bélimlerinde problemler ortaya ¢ikmakta-
dlr_31,32

ilerleyen yasla birlikte gesitli muhtemel problemler olusabilir:

e Endokardit: Bin hasta yili bagina 2’ye kadar olustugu bildirilmis-
tir (normal populasyona gére 6 kat yuksek)

* LV sistolik ve diyastolik basincindaki bir artig nedeniyle sol-sag
santin diizeyi zamanla artabilir, agin LV hacim yuklenmesine
ve sonucta da kalp yetersizligine neden olabilir. Bu hastalar ka-
patma icin adaydirlar.

e Zamanla hizli akiml VSD jetinin RV endotelinde olusturdugu
jet lezyon nedeni ile cift-odacikli sag ventrikiil (DCRV) gelisebi-
lir

* Diskret subaortik darlik (SubAD) gelisebilir (nadir)

e Bir “outlet” (suprakristal), daha seyrek olarak perimembranéz
VSD olgusunda aort kapaginin sag koroner (ya da koroner :
olmayan) ucunun prolapsus riski yiiksektir, bunun sonucunda

ilerleyici AY olusur

e Aritmiler olugabilir ancak diger DKH formlarindakine gére daha
az sikhktadir®

e Tam kalp blogu -giinimlzde nadirdir- kardiyak cerrahinin ilk
yillarinda nadir degildi, dolayisiyla, 6zellikle yash hastalarda
olusabilir. Bu hastalarda genellikle yasam boyunca kalp pili ta-
kilmasini gerekir.

Tani caligmasi
Genel prensipler i¢in bkz. Bolim 3.2.

VSD’ye 6zgu klinik bulgular Gguncu-dérdinct interkostal aralik-
ta bir holosistolik Gftrimu igerir ve bir pre-kordiyal titresim (“thrill”)
hissedilebilir.

Ekokardiyografi, anahtar tani teknigidir ve genellikle taniyi ve

hastalik ciddiyetinin degerlendirilmesini saglar. Sagladigi anahtar

bulgular defektlerin yeri, sayisi ve buyukligua, asin LV hacim yuk-
lenmesinin siddeti ve PAB tahminidir. Ozellikle “outlet’ (suprakristal)
ve yuksek perimembrandz VSD’lerde sag ya da koroner olmayan
kuspisin prolapsusuna bagl AY kontrol edilmelidir. DCRV diglan-
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maldir.
Ozellikle agin LV hacim yiklenmesi ve sant miktarinin 8lgu-
minde ekokardiyografi yetersiz olursa KMR bir alternatif olustura-

 bilir.
e Onemli olmayan sol-sag sant bulunan, asin LV hacim yiikil ya
da pulmoner hipertansiyon bulunmayan ve gocukluk ¢aginda

Ekokardiyografide yiuksek PAB saptanan hastalarda PVR'yi be-
lirlemek icin kardiyak kateterizasyon gereklidir (ayrintilar igin bkz.
Bo6lim 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 4)

Dulsuk operasyon mortalitesi (%1-2) olan ve iyi uzun vadeli sonug¢
veren cerrahi kapama (daha ¢ok perikardiyal yama) yapilabilir ve
bir tedavi secenegi olmaya devam etmektedir.** Cerrahi agisindan
yuksek risk faktdrleri bulunan, daha énce ¢ok sayida kardiyak giri-
sim yapilmig olan ya da cerrahi kapama igin ulagimi zor olan VSD'li
hastalarda transkateter kapamasi distndilebilir. interventrikiiler
septumda merkezi olarak yer alan miskuler VSD’lerde cerrahi ka-
pamaya bir alternatif olarak distnulebilir. Perimembranéz VSD'de
uygulanabilir oldugu gosterilmistir. Cocuklarda AV tam blok ya da

: trikuspid kapak dokusunun TY’ye neden olan yakalanma riski veya
AY riski gézlenmis olup, bunlarin erigkinlerdeki karsiligi incelenme-
. yi beklemektedir.

Tablo 4 Ventrikiiler septal defekite girisim endikasyonlari

Endikasyonlar Sinif?

Sol-sag santa bagl oldugu kabul edilen
semptomlari olan (reziduel) VSD'li ve siddetli
pulmoner vaskiler hastali§i bulunmayan
hastalarda (asagiya bakiniz) cerrahi VSD
kapamasi uygulanmalidir

VSD'ye bagli oldugu distndlen asin LV hacim
yuklenmesi kaniti bulunan asemptomatik
hastalarda cerrahi VSD kapamasi uygulanmalidir

Diizey®

EE dykusi olan hastalarda cerrahi VSD
kapamasi dustntimelidir

Aortik kapak kuspisinde ilerleyici AY’ye neden
olan VSD ile iligkili prolapsus bulunan hastalarda
cerrahi distindlmelidir

VSD ve PAH bulunan hastalarda net sol-sag
sant (Qp:Qs > 1.5) mevcut oldugunda ya da

PAB ya da PVR sistemik dederlerin <2/3'si kadar
oldugunda (baslangicta ya da tercihen nitrik oksit
olmak Uzere vazodilatatorler yiklendiginde ya da
hedefli PAH tedavisinden sonra) cerrahi girigim
dustntlmelidir

Eisenmenger VSD'de ve egzersiz kaynakli
desattirasyon oldugunda cerrahiden
kaginiimalidir

Eger VSD kugiik ise, subarteriyel degil ise, asin
LV hacim ylklenmesine ya da pulmoner
hipertansiyona neden olmuyorsa ve EE 6ykiisii
yoksa cerrahiden kaginiimalidir

Oneri sinifi

°Kanit dizeyi

AY = aort yetersizligi; EE = enfektif endokardit; LV = sol ventrikil; PAH = pulmoner
arteriyel hipertansiyon; PVR = pulmoner vaskiler direng; Qp:Qs = pulmoner-sistemik
akis orani; VSD = ventrikiiler septal defekt
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izlem 6nerileri

Bir AY yadaTY gelisimi, (reziduel) sant duzeyi, LV islev bozuklugdu,
PAB ylkselmesi, DCRV gelisimi ve diskret SubAD gelisimi diglan-
mall ya da eger mevcut ise ekokardiyografiyle degerlendirilmelidir.
Muhtemel AV tam blok gelisimi dikkat gerektirmektedir (VSD kapa-
masindan sonra bifasikiler blok ya da gegici trifasikiler blok geli-
sen hastalar daha sonraki yillarda AV tam blok gelisimi agisindan
risk altindadirlar).

LV islev bozuklugu, rezidiel sant, PAH, AY, RVOTO ya da sol
ventrikil ¢ikim yolu obstriksiyonu (LVOTO) bulunan hastalar ¢zel
EDKH merkezlerinde degerlendirmeyi de icerecek sekilde her yil
yapilimalidir. Kiicik bir VSD (dogumsal ya da rezidiiel, normal LV,
normal PAB, asemptomatik) bulunan ve baska lezyonu olmayan
hastalarda 3-5 yillik araliklar uygundur. Cihaz kapamasinin ardin-
dan ilk 2 yil boyunca diizenli izlem ve daha sonra sonuclara gére
her 2-4 yilda bir izlem énerilmektedir. Rezidlel anormallik olmadan
cerrahi kapamanin ardindan 5 yillik araliklar uygundur.

ilave konular
Egzersiz/spor: VSD kapamasindan sonra ya da pulmoner hiper-
tansiyon, énemli aritmiler ya da LV islev bozuklugu bulunmayan
kiguk VSD'li hastalarda kisitlama yoktur; PAH hastalarinda sadece
hafif yogunluklu sporlara izin verilebilir (bkz. B6lim 3.4.2).
Gebelik: Eisenmenger sendromu bulunan hastalarda gebelik
kontrendikedir. Normal LV bulunan ve PAH olmayan asemptomatik
hastalarda risk disuktir (bkz. Bélim 3.4.3). Bebekte DKH gorilme
orani %6-10 olarak bildiriimistir.”
EE proflaksisi: Sadece yiksek riskli hastalarda 6nerilir (bkz.
Bolim 3.3.5).

4.3 Atriyoventrikiler septal defekt
Giris ve arkaplan

Bir AVSD (AV kanal ya da endokardiyal yastik defekti) bes yaprak-
¢tk tarafindan korunan ortak bir AV annulusunun varlig ile karakte-
rizedir. Parsiyel formunda anterior ve posterior kdpri yaprakgiklari
merkezi olarak yapismis ve ayri bir sag ve sol tarafli orifis olustur-

tane orifis vardir. Parsiyel AVSD (primer ASD, parsiyel AV kanal)
sadece atriyum dizeyinde bir defekttir. Komplet AVSD (komplet
AV kanal) kalbin kruks bdlgesinde olan ve hem interatriyal hem de
interventrikller septuma yayilan bir septal defekttir. AV digim ko-
roner sinUslin posteriyor ve inferiyorunda yer alir. His demeti ve sol
dal arkaya dogru yer degistirmistir. Bu durum ventrikillerde anor-
mal bir aktivasyon dizisine yol acar.

AVSD, tim dogumsal kardiyak defektlerin ~ %3'Uniu olustur-
maktadir.

AVSD bulunan hastalarin %35’i Down sendromludur. Cogu
komplet AVSD’ler Down hastalarinda meydana gelirken (>%75),

cogu parsiyel AVSD Down olmayan hastalarda ortaya cikmaktadir o ) )
i Anlamh rezidlel anormallikler olmayan cerrahi olarak onarilmig

AVSD en az 2-3 yilda bir gérulmelidir. Reziduel anormallikler olma-
. s durumunda araliklar daha kisa olmalidir.

(>%90). AVSD, ToF ve diger kompleks DKH formlariyla birlikte ola-
bilir. Heterotaksi sendromlarinda oldukga yaygindir.

Gecgmiste Down sendromlu hastalara siklikla cerrahi tedavi uy-
gulanmadigi i¢in, bu hastalar komplet AVSD ve Eisenmenger send-
romu ile birlikte ameliyat olmadan karsimiza ¢ikabilirler.
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i Klinik tablo ve dogal seyir

Klinik tablo esas olarak ASD ve VSD'nin varligi ve blyuklugu ve sol
tarafli AV kapaginin yeterliligine bagli olarak degismektedir. Semp-
tomlar AVSD’ye 6zgu degildir ve intrakardiyak sant (sol-sag, sag-
sol ya da iki yonli), pulmoner hipertansiyon, AV kapak yetersizligi,
ventrikller iglev bozuklugu ya da LVOTO tarafindan olusturulur.
Egzersiz intoleransi, dispne, aritmi ve siyanoz gérulebilir. SubAD

bulunabilir ya da zamanla geligebilir.

Operasyon yapiimamis komplet AVSD 6ykusu, VSD ¢ok kuguk
olmadig! slirece Eisenmenger sendromu gibidir (bkz. Bélim 4.17
ve 4.18).

Onarilmamis parsiyel AVSD erigkinlerde nadir degildir. Ortaya
¢tkan klinik semptomlar atriyal diizeyde bir sol-sag sant semptom-
lar (bkz. Bélim 4.1) ve/veya sol tarafli AV kapak yetersizligi semp-
tomlardir. Hastalar yine de asemptomatik olabilir, ancak semptom-
lar yagla birlikte artis egilimi gosterirler. Cogu erigkin 40 yasindan
sonra semptomatik olur.

Tani caligmasi
Genel prensipler i¢in Bélum 3.2’ye bakiniz.

Klinik bulgular bireysel varyantlara baghdir (yukariya bakiniz).

Hastalarin %50’sinde uzun bir AV ileti stresi vardir ve aslinda ti-

minde EKG’de bir sol aks ya da asiri sol aks sapmasi bulunur.

Ekokardiyografi anahtar tani teknigidir. AVSD’nin, AV kapakla-
rin ve baglantilarinin her bir anatomik bileseni, AV kapak yetersiz-
liginin derecesi ve gercek substrati, intrakardiyak santin miktar ve
yonu, LV ve RV iglevi, PAB ve SubAD varligi/yoklugunun degerlen-
dirilmesini saglar.

KMR, karar alinirken ventrikller hacimler ve iglevde ya da int-
rakardiyak santta ilave 6l¢im yapilmasi gerektiginde endikedir.

Ekokardiyografide yliksek PAB saptanan hastalarda PVR'yi de-
gerlendirmek icin kardiyak kateterizasyon endikedir (ayrintilar igin

bkz. Béliim 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 5)
. AVSD'lerin kateterizasyon ile kapatilmasi uygulanabilir degildir ve bu
¢ nedenle girisim cerrahi olarak yapilir (defekt kapamasi, kapak onari-

mustur. Komplet AVSD'de merkezi yapisma yoktur ve sadece bir : s . ) o .
: mi). Rezidlel interatriyal ya da interventrikuler baglantilar olmasi du-

rumunda, endokardiyal kalp pili takilmasi ylksek paradoksal emboli
riskine neden olur. Kalp pili takilmasi endike oldugunda bu durum
dikkate alinmalidir. Epikardiyal kalp pili takilmasi gerekli olabilir.

izlem &nerileri

Cerrahi uygulanmis ya da uygulanmamis tim AVSD hastalarinda,
6zel EDKH merkezlerinde deg@erlendirmeyi de igerecek sekilde ya-
sam boyu izlem 6énerilmektedir. Reziduel sant, AV kapak malfonksi-
yonu, LV ve RV buylimesi ve islev bozuklugu, PAB artisi, SubAD ve
aritmiler agisindan 6zel dikkat harcanmalidir.® Poliklinik vizit sikhgi
rezidlel anormalliklerin varligi ve ciddiyetine gére degismektedir.

Rezidlel anormalliklerin yeniden operasyonu icin endikasyon-

lar primer cerrahi endikasyonlariyla karsilastirilabilir dizeydedir.
Operasyon uygulanmis hastalarda en sik ortaya ¢ikan problem sol
! tarafli AV kapak yetersizligidir.#”3 Semptomlara neden olan sol ta-

Tirk Kardiyol Dern Ars 2010, Suppl 4



Eriskinlerdeki dogumsal kalp hastaliginin tedavisi i¢cin ESC kilavuzlari

rafll AV kapak darhgi (cogunlukla daha 6nceki onarimin bir sonucu-
dur) ameliyat edilmelidir (IC).

Tablo 5 Atriyoventrikiiler septal defektte girisim endikasyonlar

Endikasyonlar
Komplet AVSD:

- Eisenmenger fizyolojisi olan hastalarda
kardiyak cerrahiden sakinilmalidir. Siphe
olmasi durumunda PVR dlctimu énerilir

- Girisim endikasyonu iin ayni zamanda VSD'ye
bakiniz (Bolim 4.2)

Parsiyel AVSD:
- RV'de ciddi hacim yiiklenmesi bulunmasi
durumunda cerrahi kapama yapilmalidir. Daha |
fazla aynnti icin ASD'ye bakiniz (Bolim 4.1)

Sinif*  Diizey®

AV kapak yetersizligi:
- Ortadan siddetliye kadar AV kapak yetersizligi
bulunan semptomatik hastalara, tercihen AV |
kapak onarimi olmak Uzere kapak cerrahisi
uygulanmalidir

- Orta ya da siddetli sol tarafli kapak yetersizligi
ve LVESD > 45 mm ve/veya bozuk LV islevi
(LVEF < %60) olan asemptomatik hastalara diger| |
LV islev bozuklugu nedenleri dislandiktan sonra
kapak cerrahisi uygulanmalidir

- Orta ya da siddetli sol tarafli AV kapak

yetersizligi, asirn LV hacim yiiklenmesi belirtileri
ve cerrahi onanimla giderilebilecek bir yetersizlik | la
substrati bulunan asemptomatik hastalarda
cerrahi onarim distndlmelidir

- Bkz. B6lim 4.5.3

*Oneri sinifi

°Kanit diizeyi

ASD = atriyal septal defekt; AV = atriyoventrikiiler; AVSD = atriyoventrikiler septal
defekt; LV = sol ventrikil; LVEF = sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu; LVESD = sol
ventrikil sistol sonu ¢api; PVR = pulmoner vaskler direng; RV = sag ventrikil; SubAD
= subaortik darlik; VSD = ventrikiller septal defekt

ilave konular

Egzersiz/spor: Komplike olmamis, onariimig AVSD bulunan
hastalarin cogunda fiziksel aktivitenin sinirlanmasi gerekmez. Bu-
nunla birlikte, cogu objektif olarak 6l¢lilduginde normalin altinda
egzersiz performansina sahip olacaktir. Onemli rezidiiel problemle-
ri olan hastalarda bireysel éneriler gereklidir (bkz. Bélum 3.4.2).

Gebelik: Tam onarim yapilan ve énemli rezidlel lezyonlar bu-
lunmayan hastalarda gebelik iyi tolere edilmektedir. Ameliyat edil-
memis bir parsiyel AVSD paradoksal embolizasyon riskinde artisa
neden olmaktadir. Herhangi bir 5nemli ASD’nin gebelikten 6nce ka-
patiimasi disuntlmelidir. Siddetli PAH bulunan hastalarda gebelik
kontrendikedir. Bir kural olarak cerrahi endikasyonu bulunmayan re-
zidiel sol tarafli AV kapak yetersizligi olan hastalar, aritmiler ve AV

iyi tolere etmektedirler®® (bkz. Bolim 3.4.3). Bebekte DKH gorilme
riski %11’e kadar ulasan diizeyde nispeten yliksektir ve genetik da-
nismanlik gereklidir.“°

EE proflaksisi: Sadece yiksek riskli hastalarda 6nerilir (bkz.
Bolim 3.3.5).
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4.4 Patent duktus arteriyozus

Giris ve arkaplan

i Patent duktus arteriyozus (PDA) proksimal sol PA (LPA) ile sol
subklavyen arterin hemen distalinde olmak Uzere desandan aort
. arasinda kalici bir baglantidir. Cesitli DKH lezyonlaryla iliskili olabi-

lir. Bununla birlikte, erigkinlerde genellikle izole bir bulgudur.

PDA orijinal olarak sol-sag santi ve asiri LV hacim yuklenme-
siyle sonuglanir. Orta ve blyik PDAda pulmoner basing artmistir.
Orta dizeyde bir PDA ile eriskinlik ddnemine ulasan hastalarda,
asin LV hacim yuklenmesi ya da PAH baskin olabilir (genetik yat-
kinlik). Buylk bir PDA bulunan eriskin hastalarda genellikle Eisen-
menger fizyolojisi gelismektedir.

Klinik tablo ve dogal seyir

PDA bulunan erigkin hastalarin klinik tablolari asagidakileri icer-

mektedir:

e Asin LV hacim ylklenmesi olmadan (normal LV) ve normal
PAB ile birlikte kiigik duktus (genellikle asemptomatiktir)

e Baskin asiri LV hacim yiklenmesiyle birlikte orta dizeyde PDA:

normal ya da azalmis islev ile birlikte (sol kalp yetersizligi sek-
linde ortaya ¢ikabilir) genis LV

e Baskin PAH ile birlikte orta duzeyde PDA: asin basing yukli RV
(sag kalp yetersizligi seklinde ortaya ¢ikabilir)

e Buyuk PDA: diferansiyel hipoksemi ve diferansiyel siyanoz ile
birlikte Eisenmenger fizyolojisi (alt ekstremiteler ve bazen de
sol kol siyanotik); bkz. Bélim 4.17 ve 4.18.

Potansiyel olarak endarterit riski bulunmaktadir ancak bu risk

dusuk gibi gérinmektedir. Duktusta anevrizma olusumu nadir bir

komplikasyondur ve sol ana koroner arteri dahi baskilayabilir.

Tani caligmasi
Genel prensipler igin Bélim 3.2’ye bakiniz.
Ozgiil klinik bulgular Eisenmenger sendromunun gelismesiyle

¢ birlikte ortadan kalkan strekli bir tfuriimi icermektedir (diferansiyel
siyanoz icin yukariya bakiniz).

Ekokardiyografi anahtar tani teknigidir ve taniyi (Eisenmenger
fizyolojisi bulunan hastalarda zor olabilir), asin LV hacim yuklen-
mesinin derecesi, PAB, PA blyukligu ve sag kalp degisikliklerinin
saptanmasini saglar.

LV hacimleriyle ilgili ilave 6lgim ya da PA anatomisinin deger-
lendirilmesi gerektiginde KMR/BT endikedir.

Ekokardiyografide yuksek PAB bulunursa, PVR'yi degerlen-
dirmek icin kardiyak kateterizasyon endikedir (ayrintilar igin bkz.
Bolim 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 6)

Eriskinlerde, PDA kalsifikasyonu cerrahi kapama igin sorun yatara-
bilir. Diger eslik eden kardiyak lezyonlara bagl olarak kardiyak ope-
rasyonlar endike olsa bile cihazla kapama tercih edilen ydontemdir

kapak yetersizliginde kétllesme olabilse de gebeligi nispeten daha ve gok dlstik bl.r.kompllkasyo.n o_ramyla er|§k|nle?\r|.n gogunda baga.-
i nyla uygulanabilir.***3 Cerrahi, cihazla kapama igin fazla blyuk bir

i duktusa sahip olan ya da anevrizma olusumu gibi uygun olmayan

anatomiye sahip hastalar icin saklanmahdir.
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Tablo 6 Patent duktus arteriyozusta girisim endikasyonlari

Endikasyonlar

Asir LV hacim yiiklenmesi belirtileri olan
hastalarda PDA kapatiimalidir

Sinif?  Diizey®

PAH bulunan ancak PAB'I sistemik basincin
<2/3 ya da PVR'si SVR'nin <2/3'(i kadar olan
hastalarda PDA kapatiimalidir

Teknik agidan uygun oldugunda cihazla kapama
tercih edilen yéntemdir

PAH bulunan ve PAB'I sistemik basincin >2/3'U
kadar olan ya da PVR'si SVR'nin <2/3'(i olan,
ancak test edildiginde (tercihen nitrik oksit ile)
yine de sol-sag sant (Qp:Qs > 1.5) bulunan ya da
tedavinin pulmoner vaskiiler reaktiviteyi gosterdigi
hastalarda PDA kapamasi distintlmelidir

Strekli dftirtim ile birlikte olan PDAlarda (normal
LV ve PAB) cihazla kapama diigiintimelidir

Sessiz duktusta (ok kiigiik, Uftirim yok) PDA
kapamasindan kaginiimalidir

PDA Eisenmenger ve egzersiz kaynakli alt
ekstremite desatirasyonu olan hastalarda PDA
kapamasindan kaginiimalidir

aOneri sinifi

*Kanit diizeyi

LV = sol ventrikil; PAH = pulmoner arteriyel hipertansiyon; PAB = pulmoner arter
basinci; PDA = patent duktus arteriyozus; PVR = pulmoner vaskiler direng; Qp:Qs =
pulmoner-sistemik akis orani; SVR = sistemik vaskiller direng.

izlem onerileri

Ekokardiyografik degerlendirme LV blyukligu ve islevi, PAB, rezi- :

diel sant ve iligkili lezyonlari icermelidir.

Rezidlel sant bulunmayan hastalarda, normal LV ve normal
PAB ise 6 aydan sonra dluzenli izlem gerektirmez.

LV islev bozuklugu bulunan hastalar ve rezidiel PAH bulunan
hastalar 6zel EDKH merkezlerinde degerlendirmeyi de icerecek
sekilde siddetine gére 1-3 yillik araliklarla izlenmelidirler.

ilave konular
Egzersiz/spor: Girisimden 6nce veya sonra pulmoner hipertansi-
yon bulunmayan asemptomatik hastalarda kisitlama yoktur; PAH
hastalarinda sadece hafif yogunluklu sporlara izin verilebilir.
Gebelik: Pulmoner hipertansiyon bulunmayan hastalarda
gebelik icin artmis bir risk yoktur. Siddetli PAH ve Eisenmenger
sendromu bulunan hastalarda gebelik kontrendikedir (bkz. Bolim
3.4.3).

EE proflaksisi: Sadece ylksek riskli hastalarda onerilir (bkz. :

B&lim 3.3.5).

4.5 Sol ventrikiil cikim yolu obstriiksiyonu

LVOTO valviler, subvalviler ya da supravalviler diizeylerde, izole
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ya da birden ¢ok diizeyde olabilir. En sik gérulen obstriksiyon bél-
gesi valviler diizeydir (%75).

4.5.1 Aort kapagi darhgi
. Giris ve arkaplan

Dogumsal valviler AD’nin en yaygin nedeni genel poptlasyonda-
ki tahmini %1-2’lik prevalansiyla bikispit aort kapagidir. NOTCH |
genindeki mutasyonlar bikispit aort ile iliskilendirilmistir. Bikuspit
aortla iligkili olan aort duvar anormallikleri ilerleyici dilatasyon, aort
anevrizmasi, rlptir ya da disseksiyona neden olabilir. Biktspit aort
ile iligkili AY tedavisi icin valviler kalp hastaligi tedavisi kilavuzuna
bakiniz.®

Klinik tablo ve dogal seyir

Hastalar siklikla yillarca asemptomatik olarak kalmaktadir. Darligin
ilerlemesi baslangictaki siddete, kalsifikasyon dlzeyine, yasa ve
aterosklerotik risk faktorlerine gére degismektedir. Daha buyik ka-
panma hatti eksantrikligi ve bir anteroposterior yonlii kapanma hatti

i olan hastalarda biklspit aort kapaginda ilerleme daha hizlidir.

Egzersiz toleransi iyi olan asemptomatik hastalarda darlik ciddi

© olsa bile prognoz iyidir ve ani 6lum nadirdir.** Semptomlar [anjina

pektoris, dispne ya da senkop] ortaya ciktiktan sonra prognoz hizla
kétllesir. Bikispit aort kapagr bulunan hastalarda hasta yili takibi
basina kardiyak mortalite %0.3, aort disseksiyonu sikligi %0.1 ve
endokardit %0.3 olarak bildirilmistir. Dokuz yillik takibin ardindan
hastalarin %45’inde aort sinusleri ve/veya asendan aort dilate bu-
lunmustur.*®

Tani caligmasi (Tablo 7)
Genel prensipler igin Bolim 3.2'ye bakiniz.

Ozgul klinik bulgular, aort kapagi (zerinde karotid arterlere
yayilan tipik sistolik ejeksiyon tfurimunu icermektedir. “Thrill” pal-
pe edilebilir. EKG, gerim (strain) ile birlikte olan ya da olmayan sol
ventrikll hipertrofisini (LVH) gosterebilir.

Ekokardiyografi, AD tanisi igin ve kalsifikasyon derecesi, LV

islevi, LVH ve iligkili lezyonlarin degerlendirilmesi i¢in altin stan-
i darttir. Doppler ekokardiyografi ile, transvalviiler pik hiz (Vmaks),

ortalama gradyan ve devamlilik denklemi ile hesaplanan etkin orifis
alani araciligiyla AD siddetinin derecesi belirlenir. Daha fazla ayrin-

Tablo 7 Aort darligi siddetinin derecesi igin tani kriterleri®®

Hafif AD Orta Siddetli
diizeyde AD| AD
Vmaks (m/s)? 2.0-2.9 3.0-3.9 >4.0
Ortalama gradyan (mmHg)® <30 30-49 >50
Aort kapak alani (cm?) >15 1.0-15 <10
Aort kapak alani indeksi >1.0 0.6-0.9 <0.6
(cm?m2VYA)

#Normal transvalviler akimda
AD = aort darlii; VYA = viicut yiizey alani; Vmaks = maksimum Doppler akim hizi.
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trigin kapak darligi degerlendirmesiyle ilgili yakin zamanli 6nerilere
bakiniz.*

TOE bazen kalsifiye olmamis kapaklarda planimetrik aort ka-
pagi alaninin élgtimi igin yararh olabilir.

Ozellikle siddetli AD bulunanlar olmak {izere asemptomatik

hastalarda asemptomatik durumu dogrulamak ve risk siniflamasi
ve cerrahinin zamanlamasi igin egzersiz toleransi, kan basinci ya-
niti ve aritmileri degerlendirmek igin egzersiz testi 6nerilmektedir.

Bozuk LV iglevi (dustk akim, disuk gradyanh AD) ile birlikte
olan AD’'de dusiik dozlu dobutamin ekokardiyografisi yararlidir.®

KMR/BT, AD degerlendirmesi potansiyeline sahip olmasina
ragmen esas olarak, sinotibuler kavsagin distalinde olustugunda
ekokardiyografiyle saptanamayan aort dilatasyonunu degerlendir-
mek igin gereklidir.

Kardiyak kateterizasyon sadece invazif olmayan degerlendir-
me kesin olmayan sonuglar ortaya koyarsa ve koroner arterlerin
degerlendirmesi icin gereklidir (bkz. Bolim 3.2.5).

Tibbi tedavi
Semptomatik hastalarda acil cerrahi gerekir. Kalp yetersizligi icin

tibbi tedavi sadece opere edilemeyen hastalar igin saklanmalidir.

Bugline kadar statin tedavisinin ve herhangi bir bagka tibbi tedavi-
nin AD ilerlemesini geciktirdigi gdsteriimemistir.+”

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 8)

Secilmis adolesanlarda ve kalsifiye olmamis kapaklar bulunan
geng eriskinlerde balon valviloplasti distnulebilir. Kalsifiye kapakh
hastalardaki tedavi secenegi kapak replasmanidir. Mekanik kapak-
lar, biyolojik kapaklar ya da homogreftlere oranla daha dayanikli-
dir ancak yasam boyu antikoagtilasyon gerektirir. Cocuk dogurma
yasinda olan ve antikoagllasyondan kaginmak isteyen hastalarda
Ross prosedurl énerilmistir. Bu, ilk postoperatif dekaddan sonra
6nemli bir operasyon tekrari oranina sahip olan daha yaygin bir
islemdir (iki kapakli operasyon).“® Perkitan kapak implantasyonu,
degistirilen pulmoner kapaktaki (homogreft) darligi tedavi igin alter-
natif bir teknik haline gelmistir. Ginimuzde transkateter aort kapa-
g1 implantasyonunun dogumsal AD tedavisinde yeri yoktur.

izlem 6nerileri

Yasam boyu dizenli izlem gereklidir ve araliklar darlik siddetinin
derecesine baghdir. Ayrica kapak girisiminin ardindan yillik izlem
gerekir.

Kapak darligi ve aort dilatasyonundaki ilerlemeyi belirlemek
icin aort kapaginin ve aort kdkinln ekokardiyografik gériintilemesi
zorunludur. Biklspit aorta bulunan hastalarda ve kapak cerrahisin-
den sonra MR 6nerilmektedir.

ilave konular

Egzersiz/spor: Siddetli semptomatik ve asemptomatik AD ve bi-
kispit aorta nedenli orta diizeyde darlik ve dilate aort bulunan has-
talar agir ve izometrik egzersiz ve yarismali sporlardan kaginma-

egzersiz testi onerilir.

Gebelik: Siddetli semptomatik AD’de gebelik kontrendikedir.
Kontrasepsiyondan 6nce balon valvotomisi ya da cerrahi ile tedavi
yapilimalidir. Siddetli AD ve normal egzersiz testi bulunan asemp-
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Tablo 8 Aort darliginda girisim endikasyonlar®

Endikasyonlar Sinif2

Siddetli AD ve kapakla iliskili semptomlar
(anjina, dispne, senkop) bulunan hastalara '
kapak replasmani uygulanmalidir

Diizey®

Siddetli AD bulunan asemptomatik hastalara
egzersiz testi sirasinda semptomlar gelismesi
durumunda cerrahi uygulanmalidir

Baska nedenlere bagli olmadigi stirece siddetli
AD'de sistolik LV islev bozuklugu (LVEF <%50)
mevcut oldugunda semptomlara bakmadan
cerrahi uygulanmalidir

Siddetli AD bulunan hastalar asendan aort

ya da bagka bir kapak cerrahisine ya da koroner
arter baypas greft cerrahisine giderse
semptomlara bakmadan cerrahi uygulanmalidir

Asendan aort > 50 mm ise (27.5 mm/m?2 VYA)
ve kardiyak cerrahi igin bagka endikasyon lla
yoksa semptomlara bakilmadan aort cerrahisi
dustndlmelidir

Siddetli AD bulunan asemptomatik hastalarda
egzersiz testi sirasinda kan basinci baslangic lla
degerinin altina diiserse cerrahi distilmelidir

Siddetli AD bulunan asemptomatik hastalarda
ortadan siddetliye kadar degisen derecede

kalsifikasyon varsa ve pik hiz ilerlemesi lla
> 0.3 m/s/yll ise cerrahi dusilmelidir

Orta dlizeyde AD bulunan ve koroner arter
baypas cerrahisi ya da asendan aort ya da
baska bir kapak cerrahisi yapilan hastalarda lla
ilave kapak replasmani disilmelidir

Dusik gradyanl siddetli AD (<40 mmHg) ve
kontraktil rezervli LV iglev bozuklugunda lla
cerrahi diisiintimelidir

Dusuk gradyanl siddetli AD (<40 mmHg) ve
kontraktil rezervsiz LV islev bozuklugunda Ilb
cerrahi diistndlebilir

Siddetli AD ve hipertansiyona bagli olmayan
asin LV hipertrofisi (= 15 mm) bulunan lb
hastalarda cerrahi distndlebilir

aOneri sinifi

°Kanit dizeyi

AD = aort darligi; VYA = viicut ylzey alani; LV = sol ventrikil; LVEF = sol ventrikl
ejeksiyon fraksiyonu

tomatik hastalardan bazilarinda gebelik mimkin olabilir ancak bu
konu tartismalidir. Gebelik sirasinda bikispit aorta ile iligkili aort di-
latasyonu uyarilabilecegi ve ilerleyebilecedi icin aort 6zel bir dikkat
gerektirmektedir. Disseksiyon riski vardir (bkz. Bélim 3.43). Bebek-
te DKH gérulme orani en az %5'dir, ancak daha yuksek oldugu da
bildiriimistir.

EE proflaksisi: Sadece yiksek riskli hastalarda onerilir (bkz.

- Bolum 3.3.5).
Idirlar. Hafif ve orta diizeyli AD'de spora izin verilir. Oncesinde bir
. 4.5.2 Supravalviiler aort darlig

Giris ve arkaplan
Supravalviler aort darligi (SupraAD) tim sabit LVOTO formlarinin

i <%7’sini olusturmaktadir. Olusumu, kromozom 7q11.23'de elastin
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geninde iglev kaybi mutasyonuyla iligkilidir ve en ¢ok sinotubller :

kavsakta belirgin olan gesitli derecelerde obstriktif arteriyopatiye
neden olur.*® Ayrica koroner arter ostiumunun hemen distalinde lo-

kal bir fibr6z diyafram olarak ya da daha yaygin bicimde aortada
liminal bir daralmayla birlikte kum saati deformitesi seklinde veya

asendan aortta diffiz darlik seklinde olugabilir. Siklikla William-
Beuren sendromunun bir parcasi olarak olusur ve tim aortta hipop-
lazi, koroner ostiumun tutulumu ya da aort veya pulmoner arterlerin
major dallarinda darlik ile iligkili olabilir.

Klinik tablo ve dogal gecmisi seyir

Hastalar ya cikis obstriiksiyonu ya da miyokardiyal iskemi semp-
tomlar gosterirler. Ani 6lim nadiren olugur, fakat Williams-Beuren
sendromu, diffiz periferik PA darligr ya da KAH ile birlikte olan
SupraAD’de daha siktir.

Tani caligmasi
Genel prensipler i¢in Bélum 3.2’ye bakiniz.

Bir SupraAD'dan sag brakiyosefalik artere tercihli bir kan akimi
jeti (Coanda etkisi) nedeniyle, klinik incelemede sola oranla sag
Ust ekstremite sistemik basincinda belirgin bir artis ve suprasternal
aralikta “thrill” ortaya cikabilir.

Ekokardiyografi anatomik olarak SupraAD tanisinin konma-
sini saglar. Doppler ekokardiyografi basing gradyanlarini gosterir
ancak obstriksiyondaki mevcut basing azalmasini oldugundan
yuksek hesaplayabilir.

Egzersiz testi igin valviler AD’ye bakiniz (B6lim 4.5.1).

KMR/BT lezyonun kendisinin kesin bir anatomik tanimini sag-
lamakta ve aort ve dallar (karotid ve renal arter darhigr) ve pulmo-
ner arterlerdeki ilave lezyonlar belirlemektedir.

Kardiyak kateterizasyon, 6zellikle Williams-Beuren sendro-
munda riskli olabilir®® ve ancak invazif olmayan él¢iim belirsiz kal-
diginda hemodinamik degerlendirme onerilir. Cerrahi rezeksiyon
planlanan tiim hastalarda koroner anjiyografi yapiimalidir. BT inva-
zif anjiyografiden kaginmayi saglayabilir.

Williams-Beuren sendromu tanisini koymak i¢in fluoresan in
situ hibridizasyon (FISH) kullanilarak genetik degerlendirme éne-
rilmektedir.

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 9)

Cerrahi primer tedavidir. Fibréz diyafram ve kum saati deformitesi
icin operasyon mortalitesi orani <%5'dir. Koroner arterler yiksek
basin¢ altinda olduklar igin, 6zellikle de kapagin degistirilmesi
gerekmedigi zaman valviler AD bulunan hastalarda cerrahi erken
dénemde disundlebilir. Ameliyatla onarimin ardindan 15 yilda sag-
kalimin %85 oldugu bildirilmistir.5" Hastalarin ~ %25’inde AY bulu-
nabilir, ancak SupraAD’nin cerrahi olarak dizeltimesinden sonra
genellikle ilerleyici degildir.

izlem 6nerileri
Obstriiksiyonun ilerlemesini (nadir), LV buyUklGgu/islevini ve semp-

tomlarin gelisimini belirlemek icin ve cerrahiden sonra ge¢ darlk
: yan ve sistolik ejeksiyon kligi olmadan sistolik ejeksiyon Gfarimini

tekrarini, anevrizma gelisimini (MR/BT) ve KAH olusumu ya da
ilerlemesini belirlemek icin ekokardiyografi de dahil olmak Uzere
yasam boyu diizenli izlem gerekir. izlem, 6zel EDKH merkezlerinde
degerlendirmeyi de icermelidir.
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Tablo 9 Supravalviiler aort darliginda girisim endikasyonlari

Endikasyonlar Sinif

Semptomatik (istirahatte ya da egzersiz testinde)
ve ortalama Doppler gradyani > 50 mmHg olan ' c
hastalarda cerrahi uygulanmalidir

Diizey®

Ortalama Doppler gradyani <50 mmHg olan
hastalarda asagidaki durumlarda cerrahi
uygulanmalidir:
* obstriksiyona baglanabilen semptomlar |
(egzersiz dispnesi, anjina, senkop) ve/veya
* LV sistolik islev bozuklugu (baska aciklama |
olmadan)
* obstriiksiyona baglanabilen siddetli LVH |
(hipertansiyon ile iligkili olmayan)
* 6nemli KAH icin cerrahi gerektiginde |

Ortalama Doppler gradyani = 50 mmHg° olan,
fakat LV sistolik islev bozuklugu, LVH ya da
anormal egzersiz testi bulunmayan Ilb
asemptomatik hastalarda cerrahi risk diistk
ise onarim dustndlebilir.

Oneri sinifi

°Kanit dizeyi

Doppler akim, obstriksiyonu oldugundan fazla hesaplayabilir ve sol kalp kateterizas-
yonu ile dogrulanmalidir.

KAH = koroner arter hastaligi; LV = sol ventrikiil; LVH = sol ventrikil hipertrofisi

ilave konular

Egzersiz/spor: Valviler AD’ye bakiniz (Bélim 4.5.1).

Gebelik: Valviler AD’'ye bakiniz (Bolim 4.5.1). Cocuklar DKH
olusumu agisindan ylksek risk altindadirlar (ailenin taranmasi
Onerilir)

EE proflaksisi: Sadece yuksek riskli hastalarda onerilir (bkz.
Bolum 3.3.5).

4.5.3 Subaortik darlik

. Giris ve arkaplan
SubAD izole bir lezyon olarak olusabilir, ancak siklikla bir VSD, bir
AVSD ya da Shone kompleksiyle birliktedir ya da bu lezyonlarin

duzeltiimesinden sonra gelisebilir. Prevalans EDKH popllasyo-
nunda %6.5 olarak bildirilmistir.>? Aort kapaginin proksimalinde sol
ventrikll ¢ikim yolunda (LVOT) fibréz bir ¢ikinti nedeniyle ya da
fibromUskuler daralma seklinde olusur ve hipertrofik kardiyomiyo-
patiden ayriimasi gerekir.

Klinik tablo ve dogal seyir

Klinik seyir son derece deg@iskendir. Eriskinlerle yapilan bir galisma-
da sadece 50 yasin Uzerindeki hastalarda obstriiksiyonun siddeti
ilerleme goéstermistir.52 AY siktir ancak nadiren hemodinamik olarak
anlamli ya da ilerleyicidir.

Tani ¢caligmasi

Genel prensipler igin Bélim 3.2’ye bakiniz.

Klinik bulgular sol sternal sinir ve apekste karotislere yayiima-

icerir. Diyastolik bir Gfirim AY’yi gosterir.
Ekokardiyografi, LVOT anatomisi, iliskili aort kapagi anormalli-

i, AY derecesi, LV islevi, LVH ve iligkili lezyonlar géruntiler. Dopp-
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ler ekokardiyografi ile subvalviler obstriksiyonun siddeti belirlenir,
ancak Dopplerle elde edilen gradyanlar, obstriksiyonu oldugundan
fazla 6éngérdurebilir ve sol kalp kateterizasyonu ile dogrulanmasi
gerekebilir. Nadiren membrani gdstermek igin TOE gerekli olur. Ug
boyutlu TOE karmasik LVOT anatomisinin karakterize edilmesine
yardimci olabilir.

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 10)

Cerrahi tedavi fibréz halkanin ve sol septal ylizey boyunca musku-
ler tabanin dairesel olarak rezeksiyonunu igerir. Fibromuskuler ya
da tinel tipi SubAD daha yogun bir rezeksiyonu ya da bir Konno
islemini gerektirir. Cerrahi sonuglar iyidir ancak yeniden darlik olu-
sabilir. DUsUk cerrahi risk bulunan ve onarim igin uygun olan hasta-
larda, 6zellikle implant gerekli olmadigi igin girisim esigi aort kapagi
darligina goére daha dusiktir. Orta ya da siddetli AY durumunda
cerrahi sirasinda aort kapag! degistiriimelidir.

Tablo 10 Subaortik darlikta girisim endikasyonlari

Endikasyonlar

Semptomatik (istirahat halinde ya da egzersiz
testinde) ve ortalama Doppler gradyani '
> 50 mmHg°® olan ya da siddetli AY bulunan
hastalarda cerrahi uygulanmalidir

Sinif*  Diizey®

Asagidaki durumlarda asemptomatik hastalarda
cerrahi distiniimelidir:

- LVEF <%50 (dlstk akim nedeniyle gradyan
<50 mmHg olabilir)

- Siddetli AY ve LVESD >50 mm
(ya da 25 mm/m?VYA) ve/veya EF <%50° lla

- Ortalama Doppler gradyani > 50 mmHg° ve
belirgin LVH lla

- Ortalama Doppler gradyani > 50 mmHg° ve
egzersiz testinde anormal kan basinci yaniti lla

Asagidaki durumlarda asemptomatik hastalarda
cerrahi diistnlebilir:

- Ortalama Doppler gradyani > 50 mmHg®, LV
normal, egzersiz testi normal ve cerrahi risk
dusik

- AY ilerlemesi belgelenmis ve AY hafiften daha
ileri diizeye gelmis (daha fazla ilerlemeyi
dnlemek igin)

Oneri sinifi

°Kanit diizeyi

Dopplerle elde edilen gradyanlar obstriiksiyonu oldugundan fazla éngérdrebilir ve
sol kalp kateterizasyonu ile dogrulanmasi gerekebilir.

Valviiler kalp hastali§i tedavisiyle ilgili ESC kilavuzlarina® bakiniz

AY = aort yetersizligi, -VYA = viicut ylzey alani; EF = ejeksiyon fraksiyonu; LV = sol
ventrikil; LVEF = sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu; LVESD = sol ventrikil sistol sonu
¢apl; LVH = sol ventrikdl hipertrofisi

izlem 6nerileri

Operasyon uygulanmamis durumda obstriiksiyonun ilerlemesini,
AY ve LV islevini ve boyutunu belirlemek i¢in ekokardiyografi de
dahil olmak Uzere yagsam boyu duzenli izlem gerekir. Ayrica ge¢
darlik nukst (6zellikle izole formlarda ve ¢ocukluk ¢agindaki cer-
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rahi tedavide siktir), ilerleyici AY, aritmiler, kalp blogu ve iyatroje-
nik VSD gibi komplikasyonlari saptamak i¢in diizenli post-operatif
izlem gereklidir. izlem, 6zel EDKH merkezlerinde degerlendirmeyi

de icermelidir.

. ilave konular

Egzersiz/spor: Valviller AD’ye bakiniz (Bélim 4.5.1).

Gebelik: Sadece gebelik dncesinde cerrahi uygulanmasi ge-
reken siddetli, semptomatik SubAD durumunda kontrendikedir
(asemptomatik siddetli SubAD’de dahi degerlendirilmelidir). Bolim
3.4.3 bakiniz.

EE proflaksisi: Sadece yiksek riskli hastalarda énerilir (bkz.
Bo6lim 3.3.5).

4.6 Aort koarktasyonu
Giris ve arkaplan

Aort koarktasyonu, sadece aortun daralmasi seklinde bir yapi degil

i genel bir arteriyopatinin bir pargasi olarak kabul ediimektedir. Ayri
bir darlik olarak ya da uzun, hipoplastik aort segmenti seklinde or-
taya ¢ikmaktadir. Tipik olarak aort koarktasyonu, duktus arteriyozu-

sun girdigi yerde bulunmaktadir ve sadece nadir vakalarda ektopik
olarak olusmaktadir (asendan, desendan ya da abdominal aort).

Aort koarktasyonu, tim dogumsal kalp defektlerinin %5-8'ini
olusturmaktadir. izole formlarin prevalansi 10 000 canli dogumda
~ 3 seklindedir.

iligkili lezyonlar bikiispit aorta (%85’e kadar), subvalviiler, val-
vuler ya da supravalviler AD, mitral kapak darhgr (parasit mitral
kapak, Shone sendromu olarak bilinen bir kompleks) ya da komp-
leks konjential kalp defektlerini igerir. Aort koarktasyonu, Turner,
Williams-Beuren ya da dogumsal rubella sendromlari, nérofibro-
matoz, Takayasu aortiti, veya travma ile de iligkili olabilir.

Aortada koarktasyon varhigi, LV lzerinde anlamli ardyuk olus-
turur, bunun sonucunda duvar stresi artar, kompensatuar LVH, LV

i islev bozuklugu ve arteriyel kollateral gelisimine yol acar.

Asendan ve desendan aortada erken elastik lif pargalanmasiy-

' la birlikte ‘kistik mediyal nekroz’ ve fibrozis saptanmis, sonugta aort

ve karotid arterlerdeki sertlik (stifness) artmistir.®

Klinik tablo ve dogal seyir

Belirti ve semptomlar, koarktasyonun siddetine baglidir. Siddetli
koarktasyon bulunan hastalar yasamin erken déneminde belirti ve
semptomlar ortaya koyarken, kismen hafif olan vakalar eriskinlik
dénemine kadar belirgin hale gelmezler.

Anahtar semptomlar basagrisi, burun kanamasi, bas dénmesi,
kulakta ¢inlama, nefes darligi, abdominal anjina, klaudikasyo, ba-
cak kramplari, egzersizde bacak yorgunlugu ve soguk ayagi icere-
bilir.

Dogal seyir sol kalp yetersizligi, intrakraniyal kanama (Berry
anevrizmasindan), EE, aort ruptiri/diseksiyonu, prematire koro-

ner ve serebral arter hastaligi ve iligkili kalp defektleriyle komplike
. hale gelebilir.355

Tani caligmasi
Genel prensipler igin Bélum 3.2’ye bakiniz.
Klinik 6zellikler Ust vicutta sistolik hipertansiyon, alt viicutta hi-
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potansiyon, alt ve Ust ekstremiteler arasinda bir kan basinci farki
(>20 mmHg 6nemli aort koarktasyonunu gésterir), radyofemoral
nabiz gecikmesi ve palpe edilebilir kollateralleri icermektedir.

Diger bulgular suprasternal “thrill] sirtta vaskuler bir Gftirim
ya da surekli bir Gfarimdar (kollateral damarlara baglh). Radyog-
rafi bulgularn Ggunci ve dérdincl kostada kollaterallerden dolayi
centiklenme, ektazik bir asendan aorta, desendan aortada kivrim-
lasma ya da ¢ift kontur (‘sekil 3’ belirtisi) ve sol subklavyen arterin
genislemesini icerebilir.

Ekokardiyografi koarktasyonun yeri, yapisi ve derecesi, LV is-
levi ve hipertrofisi, iligkili kardiyak anormallikler ve aortik ve supra-
aortik damar caplari hakkinda bilgi saglar. Doppler gradyanlari
dogumsal ya da post-operatif koarktasyonun élgimiinde yararl de-
gildir. Onemli koarktasyon ya da koarktasyon niiksiinin en giivenilir
belirtisi bir diyastolik ‘kagis’ fenomenidir.

Asin kollaterallerin varliginda élgulen gradyanlar glvenilir de-
gildir. Cerrahi onarimdan sonra, anlamli daralma olmasa bile aort
uyumunun olmamasi nedeniyle sistolik akim hizlarinda artis ortaya
cikabilir.

KMR ve BT erigkinlerde tim aortu degerlendirmek igin tercih
edilen invazif olmayan tekniklerdir. Her ikisi de aort daralmasinin

yeri, uzunlugu ve derecesi, aort kavsi, pre ve post-stenotik aort :

ve kollaterallerin incelenmesini saglamaktadir. Her iki yontem de
anevrizma, darlik nliksu ya da rezidiel darlik gibi komplikasyonlari
gostermektedir (bkz. Bélum 3.2.2 ve 3.2.3).

Manometri ile birlikte kardiyak kateterizasyon (iyi gelismis
kollateralleri yoksa pikten pike >20 mmHg’lik gradyan hemodina-
mik olarak anlamli bir aort koarktasyonunu géstermektedir) ve an-
jiyografi bircok merkezde operatif ya da girisimsel tedaviden 6nce
koarktasyonun degerlendirmesi icin altin standarttir (bkz. Bélim
3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 11)

Uygun bir anatomi ile birlikte olan dogumsal aort koarktasyonun-
da stent uygulamasi birgok merkezde erigkinlerdeki ilk tedavi se-
¢enegi haline gelmistir. Kapl ya da kapsiz stent kullanimi sorunu
hentiz ¢c6zimlememistir. Biyolojik olarak ¢ézin(r stentler gelisme
asamasindadir.

Tekrarlayan ya da rezidUel koarktasyonu olan erigkinlerde stent
implantasyonu ile birlikte olan ya da olmayan anjiyoplastinin uzman
ellerde®® etkili oldugu gosterilmis ve eger anatomi uygun ise terci-
hen stent uygulamasi ilk segenek haline gelmistir.

Operasyon teknikleri rezeksiyon ve ug-uca anastomoz, rezek-
siyon ve uzatilmis ug-uca anastomoz, prostetik yama aortoplastisi,
subklavyen flap aortoplastisi, bir (ttp) greft interpozisyonu ve bay-
pas tlp (“jump”) greftlerini icermektedir.

Eriskinlerde aort koarktasyonunda niiks onarimi komplike ola-
bilir ve anatomisi karmasik olgularda asendan aortdan-desendan
aortaya konduit tercih edilebilir. Basit koarktasyondaki cerrahi risk
ginimizde < %1 olsa da, 30-40 yasin lzerinde anlamli derecede
artmaktadir. Ayrica spinal kanal hasari riski de bulunmaktadir.

Koarktasyon, aortun lokalize bir hastaligi olmadigi i¢in asagi-
daki eslik eden problemler girisim yapilmasini gerektirebilir:

* Koarktasyon ile iligkili 6nemli aort kapagi darligi veya yetersiz-
ligi
e Cap! > 50 mm [>27.5 mm/m? vicut yizey alani (VYA)) olan
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asendan aort anevrizmasi ya da hizli ilerleme

e Daha 6nceki koarktasyon bélgesinde anevrizma
e Willis poligonunda semptomatik ya da blyuk anevrizmalar

Tablo 11 Aort koarktasyonunda girigsim endikasyonlari

Sinif?

Diizey®

Endikasyonlar

Semptomlardan bagimsiz olarak Ust ve alt
ekstremiteler arasinda invazif olmayan

> 20 mmHg basing farki olan ancak ve st
ekstremitede hipertansiyon (eriskinlerde
>140/90 mmHg), egzersiz sirasinda patolojik
kan basinci yaniti ya da 6nemli LVH bulunan
tim hastalara girisim uygulanmalidir

Basing gradyanindan bagimsiz olarak diyafram
diizeyindeki aort ¢capina oranla >%50 aort
daralmas bulunan hipertansif hastalarda (MR, lla
BT ya da invazif anjiyografide) girisim
disundimelidir

Basing gradyani ve hipertansiyonun varligindan
bagimsiz olarak diyafram diizeyindeki aort
¢apina oranla 2%»50 aort daralmasi bulunan Ilb
hipertansif hastalarda (MR, BT ya da invazif
anjiyografide) girisim diistnilebilir

Oneri sinifi
*Kanit diizeyi
MR = manyetik rezonans; BT = bilgisayarli tomografi; LVH = sol ventrikl hipertrofisi

Tedavi, DKH konusunda yogun deneyime sahip merkezlerde ya-
pilmahdir.

izlem 6nerileri

Reziduler, sekeller ve komplikasyonlar agsagida siralanmigtir:

e Basarnl bir tedavinin ardindan dahi istirahat ya da egzersiz
sirasinda arteriyel hipertansiyon yaygindir ve prematir KAH,
ventrikil islev bozuklugu ve aorta ya da serebral anevrizma
raptard icin 6nemli bir risk faktorudir.>” Arkus geometrisi (gotik,
krenel, normal) hipertansiyon gelisiminde rol oynayabilir. izole,
egzersiz ile indiklenen hipertansiyonun énemi tartisma konu-
sudur.

e Tekrarlayan ya da rezidiel aort koarktasyonu, sistemik arteriyel
hipertansiyonu ve sonugclarini indiikleyebilir ya da siddetlendi-
rebilir.

e Asendan aort ya da girisim yerindeki anevrizmalar da riptir
ve 6lim riski olusturmaktadir.® Yama onarimlari (6rn. Dacron
ile) 6zel bir onarim bélgesi anevrizmasi riski olusturmaktadir
ve duzenli olarak gérinttlenmelidir.

e Bikuspit aort kapagi, mitral kapak hastaligi, prematir KAH ve
Willis poligonunun “berry” anevrizmalarn dikkat gerektirir (gu-
numiizde ¢ogu klinisyen asemptomatik hastalarin rutin olarak
taranmasi igin endikasyon gérmemektedir).

Tum koarktasyon hastalari, 6zel EDKH merkezlerindeki degerlen-
dirme de dahil olmak Uzere en az iki yilda bir degerlendirilmelidir.
Onarim ya da girisim sonrasi anatomi ve komplikasyonlari (darlk
¢ niksil ya da anevrizma olusumu) belgelemek igin aort gériintiile-
. mesi (tercihen MR ile) gereklidir. Gériintileme araliklar baglangig-
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taki patolojiye gére degismektedir.

ilave konular
Egzersiz/spor: Rezidlel obstriksiyon bulunmayan ve istira-
hatte ve egzersiz sirasinda normotansif hastalar, yarismal yogun

yasantilarina devam edebilirler. Arteriyel hipertansiyon, rezidiel
obstriiksiyon ya da diger komplikasyonlar bulunan hastalar, prob-
lemlerinin ciddiyeti ile orantili olarak agir izometrik egzersizlerden
kaginmahdirlar.

Gebelik: Basarl bir koarktasyon tedavisinden sonra, bir-
¢ok kadin biyuk problemler olmadan gebeligi tolere etmektedir.>®
Ozellikle diizeltimemis aort koarktasyonu bulunan, ayrica onarim
sonrasinda arteriyel hipertansiyon, rezidlel koarktasyon ya da aort
anevrizmalar bulunan kadinlar gebelik ve dogum sirasinda aort
rlptlrd ve serebral anevrizma riiptlrl agisindan artmis risk altin-
dadirlar. Artmis dustk sikligi ve hipertansif bozukluklar bildirilmistir
(bkz. Bélim 3.4.3).

EE proflaksisi: Sadece ylksek riskli hastalarda onerilir (bkz.
Bolim 3.3.5).

4.7 Marfan sendromu
Giris ve arkaplan

Marfan sendromu, cok degisken derecelerde kardiyovaskdiler, deri
ve iskelet, okuler, pulmoner ve duramater anormallikleri ile karsi-
miza ¢ikabilen, otozomal dominant bir bag dokusu bozuklugudur.
Prevalansi 10.000’de ~ 2-3'dir ve ~ %25-30’u yeni mutasyonlara
baghdir. Marfan sendromu ekstaselliiler matrikste bir glikoprotein
olan fibrillin-1’i kodlayan 15921 kromozomunda FBN1 genindeki
mutasyonlar nedeniyle olusur. Fibrillindeki bir eksiklik destek do-
kularin zayiflamasina ve transforme edici blyime faktori-p’nin
(TGF-) regllasyonunda bozukluga neden olur. Binden fazla mu-
tasyon saptanmig, bunlarin hemen hemen tamaminin etkilenmis
bir aileye 6zel oldugu saptanmistir. Kesin Marfan sendromu tanisi
konmus hastalarin %10’unda henlz bir FBN1 mutasyonu sapta-
mak mimkin olmamistir.

Klinik tablo ve dogal seyir

Prognoz esas olarak, major 6lium nedenleri olan aort diseksiyonu
veya ruptirtine yol agan ilerleyici aort dilatasyonu tarafindan be-
lirlenir. Tedavi edilimemis hastalarda ortalama sagkalim 40 yildir.
Hastalarin %60-80’'inde aort kdkiinde genisleme saptanmistir. Di-
latasyon hizi heterojendir ve 6ngérulemez. Tip A disseksiyon riski
artan aort kdkl capiyla kesin olarak orantili sekilde artmaktadir,
ancak sadece hafif aort dilatasyonu bulunan hastalarda dahi na-
diren diseksiyon gelisebilmektedir. Aortun diger bolimleri de ge-
nisleyebilir. Aortasi dilate olan hastalar genellikle asemptomatiktir.
Onemli aortik, trikuspid ya da mitral yetersizlik varligi asir ventriki-
ler hacim yiiklenmesi semptomlarina neden olabilir, ancak bagim-
siz bigimde LV hastaligi da ortaya cikabilir. Marfan sendromu, cesit-
li sendromlar arasinda belirgin klinik cakismalar olmasi nedeniyle

birlikte bikiispit aort kapagi, ailevi ektopia lentis, MASS fenotipi,

sekilde taklit eden diger kalitsal bag dokusu bozukluklariyla karis-
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i tinlabilir.

Tani caligmasi

Hastaligin erken belirlenmesi ve taninin erken konmasi kritiktir,
¢unku profilaktik cerrahi aort diseksiyonu ve ruptirini énleyebilir.
statik sporlar disinda, kisittama olmadan genellikle normal aktif
. dinlatiimas! tani testlerinin gelismesine yardimci olacaktir. Dogru

Marfan sendromunun arkasindaki molekller mekanizmalarin ay-

tani kesinlikle multidisipliner bir ekip gerektirmektedir. Ginlimuzde,
Marfan sendromu tanisi éncelikle klinik belirtilere dayanmaktadir;
kesin tani igin iki farkli organ sisteminde birer majér belirtinin olug-
masi ve lglncu bir organ sistemi katihmi gerekmektedir (Ghent
siniflandirmasi).®® Bu kriterler yeniden gézden gegirilmistir ve muh-
temelen gelecekteki uygulamada yeni siniflandirma®'eskisinin yeri-
ne gececektir. Marfan sendromunun iki dnemli 6zelligine daha fazla
agirlik verilecektir: aort koki anevrizmasi/diseksiyonu ve “ektopia
lentis”. Ek olarak, molekuler genetik teste de daha 6nemli bir rol
verilmigtir.®'

Aort kékunin ekokardiyografik degerlendirmesi maksimum

¢apin belirlenmesine ek olarak arkus, sinis, sinotibuler kavsak ve
distal asendan aort diizeylerinin él¢timlerini de icermelidir. Ekokar-
diyografi, LV iglevi, aort kapagi ve AY ya da mitral kapak ve/veya
trikuspid kapak prolapsusu ve yetersizliginin degerlendiriimesini

saglamaktadir. E§er aort diseksiyonundan slipheleniliyorsa ve pre-
operatif olarak TOE yararli olabilir.

Her hastada, kék digindaki aort bélimlerini de iceren, tim aor-
tun géruntusini saglayan MR ya da BT yapiimalidir. MR ile élgtle-
bilen torasik desendan aortun elastisitesi, ilerleyici desendan aort
dilatasyonunun bagimsiz bir habercisi gibi gérinmektedir.®?

Kateter manipullasyonu, zayiflamis aort duvarinda diseksiyon
riski tagiyabilecegi icin cerrahi 6ncesinde KAH’In diglanmasi igin
tercihli olarak BT koroner anjiyografi kullaniimahdir.

Ventrikiler aritmiler, ileti bozukluklan ve AKO olustugu igin
semptomatik hastalarda Holter takibi yapiimahdir.

. Tibbi tedavi

Hem tibbi, hem de cerrahi tedaviler yasam beklentisini 60-70 yila
kadar uzatmistir. B-blokerler en azindan erigkinlerde aort dilatas-
¢ yonu hizini azaltabilir ve sagkalimi iyilestirebilir.56¢ Sistolik kan

basincinin <120 mmHg, aort diseksiyonu bulunan hastalarda ise
110 mmHg olmasini hedefleyen yodun antihipertansif ilac tedavisi
dnemlidir. TGF-p antagonizmasina neden oldugu icin anjiyotensin
Il reseptdr 1 blokeri losartan potansiyel olarak yararlidir. Losar-
tanin yararl etkisini degerlendiren klinik ¢alismalar halen devam
etmektedir. Gunumuizde, cogu merkezde aort komplikasyonlarinin
Onlenmesi i¢in standart tedavi, $-bloker kullanimi olmaya devam
etmektedir. Cerrahiden sonra ilag tedavisine devam edilmelidir.

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 12)

i Aort kapag ve asendan aortun bilesik replasmani, uzman ellerde
: dustik riskli ve oldukga uzun dayanan bir operasyon haline gelmis-
tir (operasyon mortalitesi elektif cerrahi igin %1.5 ve acil operasyon-
. lar icin %11.7 olarak bildirilmistir). Bes ve 10 yillik sagkalim oranlar
Loeys-Dietz sendromu, ailevi aort anevrizmasi, aort dilatasyonuyla : < ranimis ,I )_ ) $V vl g. ,I I
. sirasiyla %84 ve %75 olarak bildirilmistir.%> Bununla birlikte, Marfan
© sendromu aort hastaliginin diger etiyolojilerine gére belirgin olarak
ve Ehlers-Danlos sendromu gibi Marfan semptomlarini cok benzer : ! ) . I?' I__ 9 yolojiert g ] ! 9' o
i daha sik diseksiyon niiksu ve tekrarlayan anevrizma riskiyle iligkili

olmustur.
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Tablo 12 Marfan sendromunda aort cerrahisi endikasyonlari®’

Endikasyonlar

Aort kdkii maksimum capi asagidaki, dizeyde
oldugunda hastalara cerrahi uygulanmalidir:

Sinif*  Dizey®

*>50 mm |

* 46-50 mm ve asagidakilerle birlikte ise:
- ailede diseksiyon dykusU veya |
- tekrarlanan 6lgtimle dogrulandigi tizere |
>2 mm/yil ilerleyici genisleme veya
- siddetli AY ya da MY veya |
- gebelik istegi |

* Aortun diger bélumleri >50 mm ya da
genisleme ilerleyici oldugunda hastalarda lla
cerrahi diistindlmelidir

Oneri sinifi

°Kanit diizeyi

Valviler kalp hastaligi i¢in ESC kilavuzlan biraz daha katidir, diger bulgular olmadan
sadece bir ¢ap (45 mm) dnerilmektedir.

AY = aort yetersizligi; MY = mitral yetersizligi

Anatomik olarak normal kapaklara sahip olan ve yetersizli-
gin dilate annulus ya da diseksiyona bagh oldugu hastalarda, bir
Dacron protezi ile kdk replasmani ve koroner arterlerin protez igi-
ne yeniden implantasyonu (David prosediri) ya da aort kdkinin
yeniden modellenmesiyle (Yacoub prosedirl) kapagi koruyucu
operasyonlar artik tercih edilen cerrahi islemler haline gelmislerdir.
Bununla birlikte AY, 10 yil sonra hastalarin %20’sinde yeniden ope-
rasyon yapilmasini gerektiren yaygin bir komplikasyondur. Marfan
sendromunda kapagi koruyucu aort kdki replasmaninin uzun va-
deli sonuglari hentiz bilinmemektedir.

Kadinlarda aorta ortalama 5 mm daha kiigtktir ve bu durum
kismen daha kiguk bir VYA ile agiklanmaktadir.® Ufak-tefek kisiler-
de operasyon karari verilirken muhtemelen VYA 2.75 cm/m? seklin-
de ayarlanmisg bir indeksli gap kullaniimalidir.®

Eger gerekli olursa aortun tim parcalar protez ile degistirilebi-
lir.

Desendan torasik aortun endovaskiiler stent greftlemesinin ar-
dindan kisa vadeli basar konusunda ¢ok az rapor bulunmasina
ragmen, geleneksel agik cerrahi onarimi riskinin kullanimini kisitla-
yacak derecede yUksek oldugu distnutlmiyorsa, Marfan sendrom-
lu hastalarda stent greftlemesi 6nerilmez.”

izlem énerileri
Yasam boyu ve duizenli izlem 6zel bir merkezde yeterli uzmanhga
sahip uzmanlarin katilimini gerektirir. Ozellikle eger bir miktar di-
seksiyon kalmigsa, aort kdkinin ekokardiyografik gértintiilemesi
ve tim aortun MR gérintilemesi (veya eger MR kontrendike ise
BT) kritik bir 5neme sahiptir. Valviiler yetersizlik ve ventrikil islevi
ekokardiyografi araciligiyla izlenebilir.

Stabil hastalarda ekokardiyografi ile yillik izlem gerekir. Kékin

5 yilda bir tekrar edilmelidir. K6k disinda bir anevrizma olugsmasi
durumunda MR yilda en az bir kez tekrar edilmelidir.
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¢ ilave konular

Egzersiz/spor: Hastalara maksimum kapasitede egzersiz yap-

maktan, yarismali, temasli ve izometrik sporlardan kaginmalari
¢ onerilmelidir.

Gebelik: Marfan sendromlu bir anneden dogan bir gocugun bu

durumdan etkilenme sansi %50’dir (genetik danismanlik). Aort ¢api

> 45 mm olan kadinlar ytiksek diseksiyon riski nedeniyle onarim
yapilmadan gebe kalmamalari konusunda ciddi bir sekilde uyaril-
malidir. Tamamen guvenli bir captan s6zetmek mimkun degilse de,
<40 mm’lik aort ¢capi nadiren problem olusturmaktadir. Aorta ¢api
40 ila 45 mm arasinda ise, énceki aort gelisimi ve aile dykisu ge-
beligin aort onarimiyla birlikte olmasi ya da olmamasi konusunda-
ki 6neride bulunmak énemlidir.”* Asendan aortun onariimasindan
sonra da Marfan hastalar reziduel aortun diseksiyonu agisindan
risk altinda kalmaktadir. Bkz. B6Iim 3.4.3.

EE proflaksisi: Sadece yiksek riskli hastalarda énerilir (bkz.
Bo6lim 3.3.5).

. 4.8 Sag ventrikiil ¢cikim yolu obstriiksiyonu
Giris ve arkaplan

Sag ventrikul ¢ikim yolu obstriiksiyonu (RVOTO), subinfundibller,

infundibdiler, valviler veya supravalviler diizeylerde olusabilir.

Subinfundibller darlik veya DCRV genellikle bir VSD ile bag-
lantihdir. Bu durum RV’nin hipertrofiye ugramis yiksek basingli
“inlet” ve duslik basingli, apikal kisimlari hipertrofiye ugramamis
ve obstrlktif olmayan infundibiler kisimdan ayiran belirgin veya
hipertrofiye ugramis kas bantlar veya kenarlar arasindaki daral-
madan kaynaklanir.”

infiindibiler darlik genellikle diger lezyonlarla birlikte, dzellikle
de VSD, ToF ile ve valviler pulmoner darliga (PD) sekonder ola-
rak olusur (reaktif miyokart hipertrofisi). infundibiiler diizeyde ve bir
derecede de subinfundibiler diizeyde obstriiksiyon dinamik olma
egilimi gdsterir, bu da acikhigin sistol sirasinda daralmasi anlamina

: gelir.

Valviler PD genellikle izole bir lezyondur. Tim dogumsal kalp

defektlerinin ~%7-12’sinde gorulir ve tim RVOTO’larin %80-90'In-
¢ dan sorumludur. Kalitim orani %1.7 ila 3.6 arasinda degisir. BU-

yuk élgtide 6zgun duvar anomalileri nedeniyle ve hemodinamikten
bagimsiz olarak pulmoner gévde ve sol-PA dilatasyonu olusabilir;
sag-PA genellikle daha az etkilenir. En sik olarak merkezi agikligi
dar, fakat kapak kokl hareketli olarak korunmus, tipik kubbe bigi-
minde bir pulmoner kapak s6z konusudur. Kispisleri iyi hareket et-
meyen ve miksomatdz bir kalinlasma gosteren displastik pulmoner
kapak daha nadirdir (%15-20; tedavi edilmemis yetiskinlerde daha
da nadir) ve siklikla Noonan sendromunun bir parcasidir. “Sise bi-
¢imli” sinlisler ve kapagin birlestigi kenarda darlikla birlikte pulmo-
ner kapagin kum saati bicimindeki bir deformitesi de tanimlanmis-
tir. Yetigkinlerde dar bir pulmoner kapak yasamin ileri evrelerinde

. kalsifiye olabilir.

Supravalviler PD veya pulmoner arteriyel darlik ana pulmo-

disinda aort boyutu normal ise MR baslangita yapiimali ve en az ner gévde, pulmoner arter biflirkasyonu veya pulmoner dallarin

i daralmasindan kaynaklanir. Nadiren tek basina olusur ve ToF,
Williams—Beuren sendromu, Noonan sendromu, Keutel sendromu,
dogumsal rubella sendromu veya Alagille sendromunda olusabilir.

Darlik ana dallarda veya daha periferik olarak yer alabilir; tek basi-
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na veya diffliz (hipoplastik) olabilir veya belirgin okliizyon gérilebilir
cih edilen yontemlerdir. Nukleer teknikler periferik PD durumlarinda
akcigerlerin degisik segmentlerindeki perflizyon anormalliklerini
ortaya koyabilirler (MR ile de él¢ulebilir).

ve bir basing gradyani olmasi ve proksimal PAda hipertansiyonla
© ve diizeyinin onaylanmasi icin gerekli olabilir (6rn. DCRV). Koroner

ve tek ya da coklu darlik biciminde izlenebilir. Darlik daha énce bir
PA bandi yerlestiriimesine ikincil olarak, ya da eski bir sant yerinde
de olusabilir. 2%50’lik bir ¢ap darhigr genellikle dnemli kabul edilir

sonuglanmasi beklenir.

Klinik tablo ve dogal seyir

Subinfundibdler/infundibdler: ~ Cerrahi  girisim  uygulanmamis
DCRV’li yetigkin hastalar asemptomatik olabilir veya hekime anjina,
dispne, bas dénmesi veya senkopla basvurabilirler. Obstriksiyo-
nun derecesi zaman iginde ilerler.”

Valviiler: Hafif ila orta derecede PD bulunan hastalar genellikle
asemptomatiktir. Operasyon gegirmemis yetigkinlerde hafif valviler
PD genellikle ilerleyici degildir.” Orta dlizeyde PD, reaktif miyokart
hipertrofisi nedeniyle valviler diizeyde (kalsifikasyon) veya subval-
viler diizeyde ilerleme gdsterebilir. Siddetli darlikli hastalar hekime
dispne ve azalmis egzersiz kapasitesi ile bagvurabilir ve daha kéti
prognoz goésterebilirler.

Supravalviiler: Hastalar asemptomatik olabilir veya dispne ile
egzersiz kapasitesinde dusls belirtileri gésterebilirler. Genellikle
bazi sendromlar ¢ercevesinde fark edilir veya pulmoner hipertan-
siyon kugkusuyla havale edilebilirler. Periferik PA darligi siddetli
dizeye ilerleyebilir.

Tani caligmasi
Genel prensipler igin Bkz. Bélum 3.2.

Klinik bulgular arasinda obstriiksiyon boyunca sert sistolik Gfu-
rim ve ikinci kalp sesinde ciftlesme bulunur. Periferik PD'de sisto-
lik Gftrim tipik olarak akciger alanlarinda duyulur. Gégus réntgeni
bulgulari pulmoner kapakta kalsifikasyon, pulmoner gévdede ve sol
PAda dilatasyon ve sag kalp genislemesidir.

Ekokardiyografi RVOTO duzeyinin, pulmoner kapak anatomi-
sinin, sag ventrikil hipertrofisinin (RVH) ve eslik eden lezyonlarin
gorsellestiriimesini saglayan birinci sira tani teknigidir. Doppler eko-

kardiyografisi obstriksiyon boyunca gradyani, pulmoner yetmezlik

(PY) ve triktspid yetersizliginin (TY) varligini ve siddetini ve RV sis-
tolik basincinin élgimini saglar. DCRV kaynakli jetin VSD kaynakh
veya infundibller ya da valvuler darliktan dolay! olusan akimdan
ayrilmasi i¢in biyuk dikkat gésterilmelidir. Pik RV sistolik basinci,
farkl diizeylerde ayni anda bulunabilen birden fazla obstriksiyonun
sonucu olabilir. Thbdler darlikl hastalar ile seri darlikh (subvalviler
ve valviler) hastalarda Doppler gradyanlar givenilmez olabilir (ol-
dugundan yuksek tahmin). DCRV’li hastalarda bir akimin érneklen-
mesi aksiyal olmayabileceginden pik gradyan darligin oldugundan
dusuk tahminine yol agar. Ekokardiyografi periferik PD’'nin tanim-
lanmasi agicindan daha az degerlidir.

Obstriiksiyon boyunca olan pik gradyani <36 mmHg ise (pik
hiz <3m/s) RVOTO hafif, 36 ila 64 mmHg (pik hiz 3-4 m/s) ise orta
dizeyde ve gradyan >64 mmHg ise (pik hiz >4 m/s) siddetli ka-

bul edilir. Doppler dlctimleri glivenilmez olabileceginden (yukarida

aciklanmigtir), siddetin degerlendirilmesinde ek olarak RV basinci-
nin tahmini ile TY hizi her zaman dikkate alinmalidir.4®

KMR ve BT siklikla obstriksiyonun diizey(ler)ini, ézellikle de
subinfundibuler, konduit veya PA dali dizeylerinde belirleyen ve
RV’nin degerlendiriimesini saglayan énemli ek bilgiler saglar. Bun-
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lar pulmoner dilatasyon ve periferik PD’nin gérintilenmesi igin ter-

Kardiyak kateterizasyon obstriiksiyonun buyUklugi, siddeti

anjiyografi icin Bélum 3.2.5’e bagvurun.

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 13)
Kateter girisimi kapaklari displastik olmayan valviler PD’li (balon
valvotomi) ve periferik PD’li (stent) hastalar i¢in énerilir.”
Subinfundibller veya infundibuler PD’li ve hipoplastik pulmoner
annulus’lu, displastik pulmoner kapakli hastalar ve siddetli PY veya
siddetli TY gibi cerrahi bir yaklagsimi gerektiren iligkili lezyonlari bu-
lunan hastalara cerrahi tedavi énerilir. Anatomik olarak perkitan
tedaviye uygun olmayan periferik PD’li hastalarda cerrahi girisim
gerekli olabilir. Subinfundibuler darlik ve iligkili VSD’ye cerrahi yak-
lasim RA yoluyla obstriiksiyonsuz infundibulum ve pulmoner kapa-

g1 koruyacak bigcimde olabilir.

Hem cerrahi, hem de kateterle uygulanan girigsimler yalnizca

DKH Uzerine uzman merkezlerde uygulanmalidir.

Subvalviiler, valviiler ve supravalviler PD’li hastalarda belirgin
bicimde dilate bir pulmoner gévde gérilebilir. Disuk basinch ve
ylksek oranda elastik bu damarlarda rlptir son derece nadirdir ve

Tablo 13 Sag ventrikiil ¢ikim yolu obstriiksiyonunda girisimin
endikasyonlari

Endikasyonlar Sinif2

RV iglevinin normal olmasi ve kapak
replasmanina gerek bulunmamasi kosuluyla
Doppler pik gradyani >64 mmHg (pik hiz >4m/s)
ise her diizeyde RVOTO semptomlara
bakilmaksizin onariimalidir.

Diizey®

Valviller PD'de balon valvotomi tercih edilen
girisim olmalidir.

Balon valvotominin etkisiz kaldii ve cerrahi
kapak replasmaninin tek segenek oldugu
asemptomatik hastalarda sistolik RV basinci
>80 mmHg (TY hizi >4.3 m/s) ise cerrahi girisim
uygulanmalidir.

Gradyani <64 mmHg olan hastalarda girisim
asagidaki durumlarda distintimelidir:

* PD ile iligkili semptomlar veya

* RV islevinde diistis veya lla
* (Genellikle ilerleyici) cift odacikli RV veya

* Onemli aritmiler veya

* Bir ASD veya VSD yoluyla sagdan sola sant.

Periferik PD'de, ¢apta >%50 oraninda daralma,
sistolik RV basinci >50 mmHg ve/veya akciger
perfiizyon anomalilerinin bulunmasi durumunda | Ila
semptomlardan bagimsiz olarak onarim
distndimelidir.

Oneri sinifi.

°Kanit diizeyi.

ASD = atriyal septal defekt; PD = pulmoner darlik; RV = sa§ ventrikil; RVOTO =
sag ventrikil ¢ikim yolu obstriksiyonu; TY = triklispid yetersizligi; VSD = ventrikiiler
septal defekt.
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bu pulmoner anevrizmalar genellikle girisim yapiimasini gerektir-
mez.”®
RV-PA kondliiti igin bkz Bolim 4.16.

izlem énerileri

RVOTO hastalar diizenli ekokardiyografik gériintilemelerle yasam
boyu izlenmelidir. izlem sikli§i lezyonun siddetine bagli ise de, bir-
¢ok hasta icin uzman EDKH merkezlerinde degerlendirmeyi de
kapsayan yillik muayene gereklidir. Hafif valviler veya hafif rezidlel
PD’nin 5 yilda bir kez gértlmesi yeterlidir.””

ilave konular
Egzersiz/spor: Hafif (rezidlel) PD bulunan hastalarda bir kisit-
lamaya gerek yoktur. Orta diizeyde PD bulunan hastalar yarigsmali
sporlari ile statik sporlardan uzak durmalidirlar. Siddetli PD bulu-
nan hastalarda yalnizca dusiik yogunluklu sporlara izin verilebilir.
Gebelik: RVOTO cok siddetli diizeyde degilse veya RV ye-

tersizligi temel bir sorun degilse genellikle gebelik iyi tolere edilir. :
Tani caligmasi
Genel prensipler i¢cin Bkz. Bolim 3.2.

Gebelik sirasinda perkutan balon valvotomi uygulanabilirse de bu
uygulama nadiren gerekli olur (bkz Bélim 3.4.3).

EE profilaksisi: Yalnizca yiksek risk altindaki hastalarda 6ne-
rilir (bkz. Bolim 3.3.5).

4.9 Ebstein anomalisi
Giris ve arkaplan

Ebstein anomalisi - oldukg¢a nadir gérulen bir hastaliktir - anormal
bicimde olusmus ve daha apikal olarak yerlesik trikiispid kapak
yaprakgiklar ile karakterizedir. Trikiispid kapak acikhg, triklspid
kapak annulusundan uzaklasarak sag ventrikiler cikim yolunun
(RVOT) apeksine dogru yer degistirmistir. Anterior yaprakgik genel-
likle olmasi gereken bicimde annuler diizeyden baslarsa da yelken
gibi genisler; diger yandan septal ve posterior yaprakgiklar ise sag
ventrikller apekse dogru yerdegistirmistir ve genellikle hareketi en-
dokardiyum tarafindan sinirlanmistir.

Triklispid kapagin apikal yonde yer degistirmis olmasi, sag kal-
bin RA, RV’nin atriyallesmis kismi ve geriye kalan islevsel RV’den
olustugu anlamina gelir. Triklispid kapakta genellikle yetersizlik iz-
lenir.

En sik iligkilendirilen anomaliler atriyal dizeyde bir sant [sekon-
der ASD veya patent foramen ovale (PFO)] ve aksesuar yol [Wolff-
Parkinson-White (WPW) sendromu] varhigidir. VSD, PD, pulmoner
atrezi, ToF, aort koarktasyonu veya mitral kapak anormallikleri de
olusabilir. ddTGA olgularinin gte birinde, sistemik trikiispid kapa-
ginda Ebstein-benzeri anomaliler gérdlur.

Ebstein anomalisi, annenin gebelik sirasinda lityum veya ben-
zodiazepin grubundan ilaclar kullanmasi durumunda daha sik geli-
Sir.

Morfolojik ve hemodinamik yelpaze oldukga genistir. Hemo-
dinamik degisimler triklispid kapak islev bozuklugunun siddetine,

ventrikuliin kontraktilitesine, eslik eden anomalilerin siddeti ile arit-
milere gore degismektedir.

Patofizyoloji kanin islevsel RV'den trikiispid kapak yoluyla ge-
nisleme egilimi gosteren atriyalize ventrikll veya RAya sistolik ka-
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i veya egzersiz sirasinda sag-sol santa olanak tanir. Ebstein anoma-
lisi, kronik olarak dusuk sistemik kardiyak debiye neden olabilir.

. Kilinik tablo ve dogal seyir
Klinik tablo énemsiz belirtilerden siddetli bir siyanotik kalp yetersiz-
ligine kadar degisiklik gosterebilir.

Hastaligin hafif bigimlerinin géruldigu hastalar tani konulana
dek onyillarca asemptomatik kalabilirler. Genelikle daha siddetli
olgular kapsayan daha eski ¢alismalar hastaligin dogal akisinda
hastalarin %50’sinin 20 yasindan, %80’inin ise 30 yasindan énce
dldugund gostermistir. Bazilan ise 90’h yaslarina kadar yasarlar.

Tipik komplikasyonlar arasinda yiksek dizeyde TY, RV islev
bozuklugu, RV yetersizligi, serebral apseler, paradoksal emboli,
pulmoner emboli, tasiaritmi, AKO ve EE (nadiren) bulunmaktadir.

Anahtar semptomlar arasinda aritmiler, dispne, yorgunluk,
egzersize dayaniksizlik, gégus agrisi ve periferik ve/veya santral
siyanoz bulunmaktadir.

Klinik bulgular arasinda siyanoz ve hepatomegali bulunabilir.

Oskiltasyon bulgulari arasinda genis ¢iflesen birinci ses ve ikin-

ci ses, seri halinde klikler, t¢linci ve ddrdunci sesler, Ggli veya
dortla ritim ile TY’den dolayi sistolik Gfirim de vardir. EKG sag at-
riyal hipertrofi, uzamis PR araligi, sag dal blogu (genellikle gentikli
QRS kompleksi ile birlikte), Il, 1ll, aVF ve V1-V4’de derin Q, pre-
eksitasyon sendromu, diisik voltaj ve supraventrikiler ve ventriki-
ler aritmiler izlenebilir. Akciger rontgeni kalbin boyutundaki degigik-
liklerin izlenmesine yardimci olur.

Ekokardiyografi anahtar tani yontemidir. Triklspid kapagin
anatomisi ve iglevi, septal veya posterior yaprak¢igin apikale dogru
yer degistirmesi (yetiskinlerde =0.8 cm/m?2 VYA), anterior yaprakgi-
gin boyutu, septal veya posterior trikiispid kapak hareketinin sep-

¢ tum veya ventrikil duvan tarafindan “sinirlanmasi” ile kalbin degisik
bélimlerinin (RA, atriyalize ventrikil, geriye kalan fonksiyonel RV
. ve LV) boyutlar ve iglevleri, RVOTO ve ilgili lezyonlar hakkinda bilgi
¢ verir.

KMR dilate sag kalp, RV islevi ve trikiispid kapak hakkinda
sinirsiz bilgi sagladigi igin cerrahi girisimin degerlendiriimesinde
deger tasimaktadir.

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 14)

Tedaviyi klinik semptomlar belirler. Konservatif bir tedavi semptom-
lari gegici olarak ortadan kaldirarak planlanan operasyon igin yarar-
I bir temel olusturabilir.”® Paradoksal emboli veya atriyal fibrilasyon
Oykusu olan hastalar igin oral antikoagulasyon énerilir. Semptoma-
tik ritim bozukluklar konservatif olarak veya tercihen elektrofizyo-
loji (EP) girisimi ile tedavi edilebilir.” Tromboemboli riskinde artis

i veya bir sag-sol sant varliginda oral antikoagulasyon disinulebilir.
© Bazi durumlarda tek bagina atriyal santin kapatimasi endikasyon

RV’nin atriyalizasyon derecesine, geriye kalan islevsel ve sistemik : ?I u . N 3 vl ganti P ) ! . I . ! y .
¢ dogabilir. Ancak, sag kalp basinclarinda artis ile sistemik kardiyak
debide duslise neden olacagindan, bu endikasyonun dikkatle tar-

. tisiimasi gereklidir.

Cerrahi onarim zor bir yéntem olmay: sirdirmektedir ve yal-

. . ) . 9 N nizca bu lezyon konusunda 6zel deneyimi olan cerrahlar tarafindan
cak ile karakterize olur. Atriyumlar arasi bir baglanti sol-sag santa o . o )
¢ uygulanmalidir. Uygulanabilir ise triklspid kapak tamiri, (interatriyal
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Tablo 14 Ebstein anomalisinde girisimin endikasyonlari

Endikasyonlar

Cerrahi endikasyonu

* Orta dlizeyin Uzerinde TY ve semptomlari
(NYHA sinifi >l veya aritmiler) veya KPET ile
dlctilen egzersiz kapasitesinde diisis olan
hastalara cerrahi onarim uygulanmalidir.

Sinif*  Diizey®

* Trikuispid kapak operasyonu igin endikasyon da
bulunuyorsa, bu durumda ASD/PFO kapamasi

kapak onarimi sirasinda cerrahi olarak |
yapiimalidr.

* Sag kalpte ilerleyici dilatasyon veya RV sistolik
islevinde azalma ve/veya gégus réntgeninde
ilerleyici kardiyomegali olan hastalarda, lla
semptomlardan bagimsiz olarak cerrahi onarim
distnulmelidir.

Kateter ile girisimin endikasyonlari

* Belirgin aritmisi olan hastalar elektrofizyolojik
testten gecirilmeli ve uygun gértllrse bunu
takiben ablasyon tedavisi, ya da kalp cerrahisi
planlaniyorsa aritmilere de cerrahi tedavi
uygulanmalidir.

* Muhtemelen paradoksal emboli nedeniyle
olusmus, belgelenmis sistemik embolizm

durumunda, ASD/PFO’nun izole olarak cihazla lla
kapatilimasi dustnulmelidir.

* Temel problem siyanoz (istirahatte oksijen
satiirasyonu <%90) ise ASD/PFO’nun izole
olarak cihazla kapatilmasi distindlebilirse de, Ilb
girisimden 6nce dikkatli bir durum

degerlendirmesi yapilmalidir (metne bkz.)

*Oneri sinifi.

°Kanit diizeyi.

ASD = atriyal septal defekt; KPET = kardiyopulmoner egzersiz testi; NYHA = New
York Kalp Cemiyeti; PFO = patent foramen ovale; RV = sa§ ventrikil; TY = trikiispid
yetersizligi; VSD = ventrikiler septal defekt.

tercih edilir. Anterior triklispid kapak yaprakciginin hareketli olmasi
ve iglevsel RV’nin toplam RV’nin Ugte birinden fazla olmasi duru-
munda bir “monokuspid kapak” olusturarak trikiispid kapak tamiri
mimkin olabilir.2® RV’nin dizeltiimek icin ¢ok kiglk oldugu veya
RV islev bozuklugunun olustugu durumlarda buna ek olarak gift
yonli bir kavopulmoner anastomoz da gerekli olabilir. Onarimin ba-
sarisiz oldugu veya siddetli biventrikiler iglev bozuklugu bulunan
hastalarda geriye kalan tek segcenek kalp nakli olabilir.

Onceden yiiksek olan cerrahi mortalite orani (>%25) uzman
merkezlerde < % 6 oranina dismustir. Deneyimli bir cerrah tara-
findan ameliyat edilen hastalarin %90’dan fazlasi >10 yil streyle ve
pek cogu islevsel sinif | veya II’ de olacak bigcimde sad kalmaktadir.
Geg evredeki 6limler muhtemelen aritmi nedeniyledir. Genis capli
bir arastirma serisinde yeniden operasyon uygulanmadan sagka-
lim orani sirasiyla 5, 10, 15 ve 20 yil i¢in %86, 74, 62 ve 46 olmus-
tur.®t

izlem onerileri
Tum hastalarin EDKH alaninda uzman merkezlerde diizenli olarak

Tirk Kardiyol Dern Ars 2010, Suppl 4

i izlenmesi (en azindan yillik olarak) gereklidir. incelenmesi gere-
ken tipik post-operatif rezidliel anomaliler; persistan veya yeni TY,
kapak replasmanindan sonra olusan olagan komplikasyonlar, RV
veya LV yetersizligi, reziduel atriyal santlar, aritmi ve daha st du-
zeyde kalp bloklaridir.

Niks eden TY ve prostetik kapak yetersizligi durumunda yeni-
den girisim gerekli olabilir.

ilave konular

Egzersiz/spor: Rezidiiel anomalisi bulunmayan hastalar genel-
likle agir statik sporlari yarisma dizeyinde yapmak disinda bir ki-
sitlamaya gerek kalmadan normal aktif yagsamlarini surdurebilirler.
Hafif diizeyin Gzerinde TY, ventrikiler islev bozuklugu, sant, aritmi
veya diger komplikasyonlar olusan hastalar sorunlarinin siddetiyle
orantili olarak agir izometrik egzersizlerden kaginmalidirlar.

Gebelik: Ventrikll islevleri iyi olan asemptomatik kadinlarda
gebelik iyi tolere edilebilir. Belirli bir oranda RV yetersizligi, aritmi ve
paradoksal emboli riski vardir. Belirgin siyanoz, ciddi aritmi ve sag

kalpte yetersizlik olmasi durumunda gebelik daha yuksek risk tasir
(bkz Bolim 3.4.3). Bebekte DKH gérilme riski %6°dir.

EE profilaksisi: Yalnizca yuksek risk altindaki hastalara énerilir

. (bkz. Bolim 3.3.5).

4.10 Fallot Tetralojisi
Giris ve arkaplan

Fallot tetralojisi (ToF) 1 yasindan sonra gérilen siyanotik DKH’lerin
en yaygin bicimidir ve insidansi tim DKH tipleri icinde %10’a ya-
kindir. Bozukluk c¢ikis septumunda bir anterosefalad deviasyona
bagl olarak gelisir ve dort 6zellige neden olur: Non-restriktif bir
VSD, dekstropoze aort (fakat <%50), RVOTO [infundibuler, valviler
veya (genellikle) ikisinin birlesiminden kaynaklanan ve supraval-
viler veya PA dali darligi ile birlikte veya tek basina goérilebilen]
ve sonugcta gelisen sag ventrikiil hipertrofisi (RVH)'dur. iliskili lez-

: yonlar arasinda ASD, ek olarak muskiler VSD, sag aortik arkus,
) ) anormal (ikili olabilen) ve konduitli tipte bir onarimi gerektirebilen
baglantinin kapatiimasini kapsayan) trikispid kapak replasmanina © sol anterior desendan koroner arter (%3) ve (nadiren ve genellikle

¢ Down sendromu ile birlikte gorilen) komplet AVSD bulunmaktadir.

ToF hastalarinin yaklasik %15’inde (6nceden Di George sendromu
olarak adlandirilan) 22g11 kromozomu delesyonu ile bunu izleyen
otozomal dominant tirde kalitim ve siklikla erken yasta ortaya ci-
kan depresyon veya psikiyatrik hastalik gérilmektedir.®

Klinik tablo ve dogal seyir

Erken evredeki klinik tablo: Erken evredeki klinik tabloda agirliklh
unsur bebeklikte kardiyak Gfurim ile ilerleyici siyanozdur (ventri-
kller dizeyde RVOTO kaynakli sagdan sola sant nedeniyle). Ame-
liyat edilmeyen tetralojinin prognozu kétudir (eskiden hastalarin
%95’'inden fazlasi 40 yasindan 6nce kaybedilirdi). Erken evrede
hastaligin takibi pulmoner kan akisini artirma amagch palyatif is-

lemleri (Blalock—Taussig santi: klasik veya modifiye-sirasiyla subk-
lavyen arter PAya ug-yan bigimde veya interpozisyon grefti aracili-
i giyla; Waterston santi: asendan aorttan sag PAya sant; Potts santi:

desendan aorttan sol PAya sant) ve ardindan onarimi kapsayabilir.
Onarim VSD'nin kapatilmasini ve RVOTO’nun giderilmesini (infun-
dibulum rezeksiyonu ve pulmoner valvotomi yoluyla; birgok hasta ek
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olarak RVOT veya transanuler yamaya gereksinim duyar) de kap-

sar. Son zamanlardaki yaygin uygulama birincil onarimin 6 ila 18 ay
LV biyuklik ve islevi,®® TY, RV basinci, aort kékinln boyutu ve
AY’nin deg@erlendirilmesi saglayan birinci segenek tani teknigidir.

arasinda yapilmasidir ve perioperatif mortalite orani <%1°dir.8
Gec evredeki klinik tablo: Tetraloji onarimini takiben ileri ev-
redeki sagkalim oranlari mikemmeldir ve 35 yillik sagkalim orani

~%85'dir.8*® Yetiskinlikte yaygin olarak izlenen komplikasyonlar
¢ numa gdre konumunun (resternotomi) degerlendirilmesi igin tercih

sunlardir:

e PY: Bir transaniler yama onarimini takiben hemen her zaman
belirgin bir PY izlenir. PY genellikle yillar boyunca iyi tolere edi-
lir. Diger yandan siddetli kronik PY sonugta semptomatik RV
dilatasyonuna ve islev bozukluguna yol agar.®® PY’nin siddeti
ve uzun vadedeki olumsuz etkileri, birlikte bulunan distal PA
darliklar veya PAH (bu ikincisi nadiren gérilir) nedeniyle daha
da artar.

e Rezidiel RVOTO: Bu durum infundibulumda, pulmoner kapak
ve ana pulmoner gévde dlzeyinde, distal olarak, bifirkasyonun
Otesinde ve bazen de sol ve sag PAlarin dallarinin igine dogru
(ikincisi daha énceki palyatif cerrahi girisimlerden kalan sekel-
ler nedeniyle siklikla gérulur) olusabilir.

e RV dilatasyonu ve iglev bozuklugu: RV dilatasyonu genellik-
le uzun suredir var olan rezidiiel serbest PY+RVOTO nedeniyle

RV dilatasyonunu daha da artirir.

e Rezidiel VSD: Bu durum yamanin kismi acilmasi veya ope-
rasyon sirasinda tam kapanmanin saglanamamasi nedeniyle
olusur ve asin LV hacim yliklenmesine yol acabilir.

e AY ile birlikte aort kokii dilatasyonu: (ilerleyici) aort kokii
dilatasyonu onarimdan sonra ileri evrelerde yetigkinlerin
~%15’inde gorilur ve hem aortun intrensek anomalileri (kistik
mediyal nekroz), hem de artmig akim (6rn. pulmoner atrezili
hastalarda) ile ilgilidir.8” Bu durum yaygin olarak AY’ye yol acar-
sa da nadiren aort diseksiyonuna yol agar.

* LVislev bozuklugu: Onarimdan énce uzun slreli siyanoz ve/
rilebilir. PY cerrahi girisim uygulanmasinin en yaygin nedenidir. Op-
timal cerrahi zamanlama hala gugtur. Yeniden miidahale zamaninin
yuklenmesi, rezidliel VSD’ler ve/veya AY nedeniyle ortaya cikar.
6nem tagimaktadir. Yeniden girisimden sonra diyastol sonu hacim
indeksi 160 mL/m?yi asarsa RV buyUkliginin normallesmesi ola-

veya (eski ddnemlerde) onarim sirasinda yetersiz miyokart ko-
rumasi, uzun slreli palyatif arteriyel santa bagh asiri LV hacim

Ayrica advers bir ventrikuler—ventrikiler etkilesimin de sonucu
olabilir (PY).88

e Atriyal/ventrikiiler tagikardi ve AKO: Bu durum ilerleyici he-
modinamik sorunlar ve/veya cerrahi yara dokusu olusumu ile
baglantihdir ve bu nedenle de uzun sireli izlemde giderek ar-
tan siklikta goruldr. Olgularnn % 1-6’sinda [cogu durumda VT/
ventrikiller fibrilasyon (VF) nedeniyle] AKO bildirilmistir ve bu
da ge¢ evredeki 6limlerin yaklasik Ugte biri ila yarisina denk
gelmektedir.®

* Endokardit: Endokardit nadiren goralir.

Onarim uygulanan hastalarda tani ¢calismalari
Genel prensipler igin Bkz. Bélum 3.2.

Klinik bulgular arasinda genellikle genis bir aralikla giftlesen
ikinci kalp sesi vardir. Erken sonlanan dusk tonlu diyastolik Gfirim
siddetli PY’ye isaret eder. Uzun ve sert ejeksiyon sistolik Gftrim
RVOTO’yu gosterirken ylksek tonlu diyastolik bir Gfirim AY’yi ve
pansistolik bir tftirim rezidtel VSD'yi gésterir.

Genel olarak EKG komplet sag dal blogunu gdsterir ve QRS
genisligi RV dilatasyonunun derecesini ortaya koyar. > 180 ms’lik bir
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i QRS, 6zellikle ilerleyici ise, VT ve AKO icin bir risk faktériidir.268

Ekokardiyografi rezidiel RVOTO ve PY, rezidiel VSD, RV ve

KMR, RV hacmi ve iglevi, PY, PAlarin buyukltgu, bigimi ve ge-
nigslemesi, asendan aort ile blyiuk damarlar ve konduitlerin ster-

edilen yontemdir. Ayrintilar igcin EDKH’da MR kullanimi igin éneriler
bélimine basvurunuz.® Gadoliniumlu kontrast calismasi ile gug-
lendirme fibrozisi ortaya koyar; fibrozisin derecesi ise diger VT ve
AKO’niin risk faktérleri ile baglantilidir.?!

BT, PM/ICD bulunan hastalar icin kardiyak KMRye bir alterna-
tif olabilir. Bu yéntem ayrica koroner arterler, akciger parankimi ve
konduit kalsifikasyonunun yayginligi (perkitan kapak tesbiti) hak-
kinda da bilgi saglar.

KPET yeniden girisimin zamaninin belirlenmesine yardimci
olur ve prognoza yénelik bilgi saglar.*

Aritmiler ve AKO icin risk degerlendirmesi, 6zel bir 5nem ve-

rilmesini gerektirir. Holter takibi, olay kaydi ve EP testi secilmis
hastalar (yuksek riskli, kuskulanilan veya klinik aritmi agisindan
arastirlan ve/veya yeniden RVOT operasyonu i¢in degerlendirilen
olur. RV dilatasyonu sonucu énemli TY de olusabilir ve bu da
- AKO acisindan prognostik deger tasir.*

hastalar) igin gereklidir.2¢2¢ indiiklenebilen stirekli VT, klinik VT ve

Kardiyak kateterizasyon, kateter ile girisimsel tedavi (distal PA
darhginin giderilmesi, perkitan kapak implantasyonu gibi) uygula-
nan hastalarla sinirli kalmali, ya da girisimsel olmayan degerlendir-
menin sonugsuz kalmasi durumunda uygulanmalidir.

Gec evredeki cerrahi/kateter uygulamali girisimsel tedaviler
(Tablo 15)

Pulmoner kapak replasmani (PVRep) ve/veya RVOTO’nun gideril-
mesi kalp yetersizligi ve/veya ileri diizeyde ventrikil islev bozuklugu
bulunmayan hastalarda diistik mortalite (<%1) oraniyla gergeklesti-

belirlenmesinde tek tek Slctimlerden ¢ok uzun sureli veri birikimi

sihgr azalir.?® Distal PA darligi ya (intra-operatif stent uygulamasini
da kapsayan) cerrahi girisim sirasinda, ya da perkitan bir yakla-
simla duzeltilmelidir. Doku kaynakli PVRep 10-15 yillik bir ortalama
yasam sturesine sahip gériinmektedir. Bu ortamda mekanik kapak-
larla ilgili deneyim yetersizdir ve uygun antikoagtlasyon konusunda
kaygilar vardir. Reziduel VSD ve/veya aort kdku dilatasyonu/AY de
cerrahi girisim sirasinda ¢6zimlenmelidir.
Perkitan kapak implantasyonu i¢in Bkz. Bolim 4.16.

EP testi ve ICD endikasyonlari

i Kuskulanilan veya belgelenmis atriyal veya ventrikiler klinik arit-
misi olan semptomatik hastalarda EP testi ve/veya ablasyon di-
i sUnulmelidir.®®

AKO'den ikincil koruma igin ICD implantasyonu uygulanmali-

dir (kardiyak “arrest” veya surekli VT hastalari) (IC). Birincil koru-
ma icin ICD implantasyonu halen tartismalidir ve hentiz ideal bir
risk siniflama semasi olusturulamamistir. Asagidaki risk belirtegleri
¢ farkl gorusler olmakla beraber- bildirilmistir: Sag ve/veya sol vent-
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Tablo 15 Fallot tetralojisi onarimindan sonra girisimin
endikasyonlari

Endikasyonlar Sinif?

Siddetli AY ile LV islev bozuklugu semptom
veya bulgular bulunan hastalara aort kapagi I
replasmani uygulanmalidir.

Siddetli PY ve/veya darlikli (RV sistolik basinci
>60 mmHg, TY hizi >3.5 m/s) semptomatik
hastalara PVRep uygulanmalidir.

Diizey®

Siddetli PY ve/veya PD'li asemptomatik

hastalarda asagidaki dlcitlerden en az birinin

bulunmasi durumunda PVRep disintimelidir:

* Objektif egzersiz kapasitesinde dists;

* llerleyici RV dilatasyonu;

. !Ierleyici RV sistolik islev bozuklugu; lla

« |lerleyici TY (en azindan orta diizeyde);

* RVOTO ile birlikte RV sistolik basinci
>80 mmHg (TY hizi >4.3 m/s)

* Strekli atriyal/ventrikler aritmiler.

Rezidiel VSD ve asin LV hacim yiklenmesi
olan hastalarda veya hasta pulmoner kapak
operasyonu gegirecekse VSD'nin kapatiimasi lla
dustintimelidir.

Oneri sinifi.

°Kanit dizeyi.

AY = aort yetersizligi; LV = sol ventrikiil; PY = pulmoner yetersizlik; PVRep = pulmoner
kapak replasmani; RV = sag ventrikl; RVOTO = sag ventrikil ¢ikim yolu obstriksiyo-
nu; TY = triklspid yetersizligi.

rikil islev bozuklugu, yaygin ventrikuler fibrozis (kardiyak MR'da),
QRS =180 ms, 6nemli PY, Holter takibinde sireksiz VT, EP tes-
tinde indUklenebilen VT, uzun sireli palyatif santlar, onarimin ge¢
yasta yapilmasi.88%919 Aciklanamayan senkop ve ventrikiler islev
yetersizligi gérllen hastalara hemodinamik ve EP degerlendirmesi
uygulanmalidir. Tanimlanmis ve geri gevrilebilir bir neden bulunma-
mas! durumunda ICD implantasyonu distnalmelidir (bkz Bolum
3.3.2).

izlem 6nerileri

ToF bulunan tim hastalar periyodik olarak EDKH alaninda uzman
bir merkezde kardiyak agidan izlenmelidirler. Bircok hasta icin bu
kontrollerin yillik olarak uygulanmasi yeterli olurken, yelpazenin iyi
ucunda yer alan ve minimum/stabil hemodinamik bozuklugu olan
hastalarin kontrolleri daha uzun araliklarla yapilabilir. izlem deger-
lendirmelerinde yukarida belirtilen komplikasyonlar aranmalidir
(bkz. ge¢ dénemdeki klinik tablo). Ekokardiyografi her vizitin bir
parcasi olarak uygulanir. Tim hastalarda KMR yapiimalidir. incele-
melerin tekrarlanma araligi izlenen patolojilere baghdir.

ilave konular

Egzersiz/spor: Hemodinamik degerleri iyi olan asemptomatik : - : } o .
hastalar genellikle bir arteriyel santa veya PA blyumesini artira-

. bilen ve daha ileri bir evrede kapakli bir konduit kullanilarak onari-

o . - S gbzden gegirilebilecek olan (VSD kapanisi olmadan) bir RVOT
zuklugu olan hastalar ve belirgin asendan aortopatisi olan hastalar :

hastalarda herhangi bir kisitlamaya gerek yoktur. Klinik aritmi/AKO
acisindan yuksek riskli hastalar, ileri dizeyde biventrikuler islev bo-

kendilerini distik yogunluklu aktiviteler/sporlarla sinirlandirmali ve
izometrik egzersizlerden kaginmalidirlar.
Gebelik: Onarim uygulanmamis hastalarda gebelik, anne

Tirk Kardiyol Dern Ars 2010, Suppl 4

i ve fetlis komplikasyonlari ve 6lim agisindan kayda deger bir risk
olusturur. Onarim uygulanmig hastalarda gebelik riski hemodina-
© mik duruma baghdir (hemodinamik durumu iyi olan hastalarda
risk dustktiir). Onemli rezidiiel lezyonlu hastalarda aritmi ve sag
kalp yetersizligi riski vardir ve gebelik kardiyovaskuler islev Uzerine
¢ uzun vadede advers bir etki gosterebilir (bkz Bélum 3.4.3). Hasta-

da 22q11 mikrodelesyonu bulunmuyorsa DKH’nin niiks etme riski
%3'tur; mikrodelesyon bulunmasi halinde risk %50’ye yukselir.

EE profilaksisi: Yalnizca ylUksek risk altindaki hastalara énerilir
(bkz. B6lim 3.3.5).

4.11 Ventrikiler septal defekte eslik eden
pulmoner atrezi

Giris ve arkaplan
Bazen pulmoner atrezi ile birlikte ToF olarak da anilan, VSD’ye eslik
eden pulmoner atrezi tetralojinin intrakardiyak anatomisini paylagsa

da, bu durumda RV ile PAlar arasinda dogrudan bir baglanti bu-
lunmamaktadir. Diskordan kardiyak baglantilari ve/veya “tek vent-

rikul fizyolojisi” olan hastalar ile bunlarin tedavisi ilgili bélimlerde
tartisilacaktir. Ventrikuler septal defekte eslik eden pulmoner atrezi
© hastalanin RV'leri uygun buykliukte oldugundan bu agidan biventri-

kuler onarima uygun iseler de, PAlarla ilgili major problemler yaygin

olarak gérulur ve bunlar hem Klinik tabloyu, hem de tedaviyi belir-

ler (pulmoner vaskiler yatagin karmasikhigi onarimi tercih edilmez

veya olanaksiz hale getirebilir). Pulmoner atrezilerin g tipi vardir:

¢ Unifokal ve PDA tarafindan beslenen, uygun boyda konfluent
(birbirine karisarak akan) PAlar

¢ Multifokal ve coklu major aortopulmoner kollateraller (MAPKA)
ile beslenen konfluent, fakat hipoplastik PAlar (‘mart’’ gérina-
mu)

¢ MAPKAIarla beslenen ve konfluent olmayan multifokal PAlar

Ventrikller septal defekte eslik eden pulmoner artezi, DKH’larin

~%1-2'sini olusturur. 22q11.2 mikrodelesyonu yaygindir (yiz ano-
malileri, nazal konusma ve gelisim geriligi).®

. Klinik tablo ve dogal seyir

Erken evredeki klinik tablo®% siyanoz (pulmoner kan akimi azal-
mis veya azalma tehlikesi olan hastalarda) ile blyime geriligi ve/
veya efor dispnesi ile kalp yetersizligi (blyik MAPKAIar yoluyla
asir pulmoner kan akimi olan ve zamanla segmental PAH gelisebi-
lecek hastalarda) arasinda degiskenlik gosterir.

Pulmoner kan akimi duktusa bagimliysa, duktus kapandigin-
da derin bir siyanoz ve kardiyovaskuler kollaps gelisir. Konfluent,
uygun boyda PAlar ve bir pulmoner gévde (genellikle valviler at-
rezi ile birlikte) bulunan hastalar, transantler bir yama kullanilarak
Fallot-benzeri bir onarim i¢in uygundurlar. Uygun boyda PAlari olan
fakat pulmoner gévde bulunmayan hastalarda onarim bir RV-PA
konduiti aracihgiyla yapilmalidir. Konfluent, fakat hipoplastik PAll

rekonstriiksiyonuna gereksinim duyarlar. Yeni dogan déneminde
uygun miktarda ama asir olmayan pulmoner kan akimi olan ve
PAlar konfluent olmayan hastalar cerrahi girisime gerek duyulma-
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dan erigkin yasa ulasabilirler. Bu zor yeni dogan grubu igin, sonug

olarak konduit onarimini amaglayan basamakli unifokalizasyon

yaklagiminin savunucular bulunmaktadir.®”%8

Onarim uygulanan hastalarin ge¢ evredeki klinik tablosu tetra-
lojili hastalarinkine benzer iken (bkz Bélim 4.10 ve 4.16), onarim
uygulanmayan hastalar ise efor dispnesi, yorgunluk ve ilerleyici
kronik siyanoz ile basvurabilirler.®® Bu sonuncusu ise ¢cogul organ
tutulumuna (bkz B6lim 4.18) ve zaman iginde bir dizi komplikasyo-
na yol agar:

* Hemoptizi genellikle kiicik olan kollateral damarlarin yirtiimasi
ve/veya kiguk PA trombozu sonucu olabilir.

e Kronik kalp yetersizligi genellikle pek ¢ok faktére baglidir ve
kronik siyanoz, erken asiri pulmoner kan akimi, artmis PVR,
RV islev bozuklugu, AY ve diger nedenlere bagl olarak gelise-
bilir.

e Asendan aortun artan AY veya aort diseksiyonu ile birlikte iler-
leyici dilatasyonu (¢cok nadir bir komplikasyon) olusabilir.

* Kardiyovaskuler rezervi sinirli ve énemli siyanozu olan hasta-
larda endokardit 6zellikle ciddi olabilir.

e Artan siyanoz, kollateral darliktan dolayr pulmoner kan akimi
azalmasi, PA darligi, artmis PVR veya artan ventrikiler diyas-
tol sonu basing artigi nedeniyle olabilir.

e Aritmi ve AKO de nadir degildir.

Tani caligmasi:
Genel prensipler igin Bkz. Bélum 3.2.

Klinik bulgular arasinda RV’nin palpe edilebilen vurusu (lift)
ile birlikte dénceden cerrahi girisim(ler) uygulanmis hastalardaki
torakotomi + mediyan sternotomi skarlar yer alir. Onarim uygulan-
mamis hastalarda minimum fiziksel eforda bile derin siyanoz géru-
lebilir. Sirtta strekli Gftirimler duyulmasi, MAPKA varligina isaret
eder. EKG bulgular arasinda sag aks deviasyonu ve RVH bulunur.

Gogus rontgeni cizme bicimli bir kardiyak kenar golgesi (bos PA

girintisi-empty PA bay) ile birlikte anormal, azalmis pulmoner vas-
kilarite (genis MAPKAIlar boyunca vaskilaritesi artmis bélgelerle
dénlisumlu olarak) gosterebilir.

Ekokardiyografi birinci segenek tani teknigidir. Bulgular ona-
rimin tarane baghdir (bkz. Bélum 4.10 ve 4.16). Onanm uygulan-
mayan hastalarda RV’den PAya dogrudan akimin olmamasi ile
MAPKAIlardan birgok bolgeye strekli akim renkli Doppler gériinti-
lemesinde izlenebilir.

KMR, BT ve kardiyak kateterizasyon, pulmoner kan akimi-
nin kaynaklar ile PAlarnn biyukliginin belirlenmesi ve PAH ve
MAPKAIlarin degerlendiriimesi igin gereklidir (PAH ve MAPKAlar
icin kateterizasyon gereklidir).

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi
Transanller yama ile Fallot benzeri onarim uygulanan hastalarin
izlem ve girisimleri igin bkz. Bélim 4.10; kapakl RV-PA kond(iiti kul-
lanilarak onarim uygulanan hastalar i¢in bkz. Bélim 4.16.
Yetiskinlige kadar onarimsiz olarak erismis veya daha 6nce
palyatif operasyonlar uygulanmis olan ventrikiler septal defektin
eslik ettigi pulmoner atrezi hastalari,**'% yillar énce cerrahi teda-
viye uygun olmadiklarina karar verilmigsse de, modern cerrahi ve
girisimsel islemlerden yarar gérebilirler. Bu durum 6zellikle uygun
boyutta konfluent PAlari olan hastalar igin gecerli ise de, bazen ve
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i anatomik olarak unifokalizasyona uygun genis MAPKAIlari bulunan
ve koruyucu darliklar nedeniyle siddetli pulmoner vaskiiler hastalik
olusmamis hastalar icin de gegerli olabilir. ileri diizeyde RV veya
LV islev bozuklugu bulunmayan durumlarda bu hastalara onarnm
uygulanmasi disinilebilir.®® Onarim uygulanmamis tim hastalar
bu nedenle uzman merkezlerde kritik bigcimde yeniden degerlendi-
. rilmelidirler. Yine de, onarim uygulanmamis birgok hasta esas ola-

rak pulmoner damar yapilarinin karmasikligi nedeniyle daha ileri
operasyona uygun olmayabilir.

Kardiyak cerrahinin klinik durum veya prognozu iyilestirirken
(bu ikincisi tamamen spekdlatiftir) ayni zamanda temel bir mortalite
nedeni oldugunun anlagiimasi buyik énem tagimaktadir. Anormal
bir pulmoner vaskuler yatagin getirdigi ek gtcliklere ragmen ona-
rnm uygulanan bireylerin sagkalim orani hemodinamik degerleri
iyi olan (VSD kapatiimig, RVOTO giderilmis ve pulmoner vasku-
ler yatak ve direnci normal veya normale yakin) secilmis kisilerde
ToF’ninkine yakin olabilir. Pulmoner malformasyonlar ne kadar kar-

i magik ve onanm da ne kadar az tatminkar ise, sagkalim oranlari o
derece dusmektedir (palyatif tedavi uygulanan hastalarda 20 yillik
izlemde sagkalim %61 olarak bildirilmistir). Akciger-kalp transplan-
tasyonu yine dikkatle secilmis bireylerde uzak da olsa bir segenek
olabilirse de, blyuk teknik glg¢lukler, yliiksek cerrahi riskler ve daha

kot sonuglar s6z konusudur; Ustelik halen organ bulunma gug¢lugu
de s6z konusudur.

Kateterizasyon girisimi pulmoner kan akiminin artirimasi igin
kollateral damarin balonla genisletilmesi/stent uygulanmasini kap-
sayabilir.1%

izlem &nerileri
Ventrikller septal defekte eslik eden pulmoner atrezi hastalar
EDKH alaninda uzman merkezlerde (en azindan yillik olarak) peri-
yodik bigimde izlenmelidir. Siyanozla baglantili gogul organ tutulu-
mu igin bkz. Bélum. 4.18

Segmental PAH bulunan hastalarda PAH hedefine yénelik

tedavi disunulmusse de, bu konuda elde yeterince veri bulunma-
maktadir (bkz. Bélim 4.17). Dispne, artan siyanoz, sant Gfirimdan-
de degisim, kalp yetersizligi veya aritmi gibi semptomlar ézel dikkat
gerektirir ve daha erken bir inceleme ve girisim degerlendirmesini

zorunlu kilar.

ilave konular

Egzersiz/spor: Hemodinamik degerleri miikemmel olan has-
talar, belki yalnizca ileri derecede agir izometrik egzersizlerden
kaginarak duzenli olarak egzersiz yapmaya tesvik edilmelidirler.
Hemodinamik degerleri optimal dlizeyin altindakiler ise islevsel
olarak daha kisitli olacaklardir. Asir efor sarf edilmesi veya yaris-
mali temas sporlarindan kaginiimali, bunun yerine diizenli olarak
dusuk yogunluklu fiziksel aktivite (ylrayus, ylizme, hatta bisiklet)

i tesvik edilmelidir.

Gebelik: Hemodinamik degerleri iyi olan ve aritmi éykulsu ol-

mayan onarim uygulanmis hastalarda gebeligin riski disuktir. Risk
hipoksemi, PAH, ventrikul islev bozuklugu, kalp yetersizligi semp-
tomlar ve aritmilerle artar (bkz.Bélum 3.4.3). Bu defektle birlikte
22g11 mikrodelesyonu oldukga yaygin gérildiginden hastalar ge-
belikten énce kontrol edilmelidir.

EE profilaksisi: Yalnizca yuksek risk altindaki hastalara énerilir
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(bunlara onarim uygulanmayan tim hastalar da dahildir. Bkz. B6-
Iim 3.3.5).

4.12 Biylk arterlerin transpozisyonu
Giris ve arkaplan

DKH’lerin ~%5'ini olusturan TGA ventrikilo-arteriyel diskordans ile
karakterize olur: LV’den PA, RV’den de aort cikar. AV konkordans
mevcuttur. Ek olarak anlamli kardiyak lezyonlarin bulunmamasi ha-
linde buna basit TGA denir. Karmasik bir TGAda ise VSD (olgularin
%45 kadari), LVOTO (~%25) ve aort koarktasyonu (~%»5) vardir.

Bu durum genel olarak ailevi degildir. Herhangi bir sendrom
veya kromozomal anormallikle bilinen bir baglantisi yoktur. Erkek-
lerde 2:1 oraninda daha agirlikli olarak gériilmektedir.

Genellikle yetiskin hastalar cerrahi girisimlerden sonra gorulir.
Bu hastalarin baglangigtaki patolojileri ve uygulanan operasyon tu-
riine bagli olarak hastalik tablosu ile klinik gidisteki temel farkliliklar
nedeniyle post-operatif seyir ayrica anlatilacaktir.

Klinik tablo ve dogal seyir
Basit TGAl yetiskin hastalarin goguna Mustard veya Senning atri-
yal degistirme (switch) islemi uygulanir. Hastalarin gogunun egzer-

ventrikll olarak gorev yapan RV’nin islev bozuklugu en agir klinik
sorundur.'® izlem siiresi uzadikga prevalansi kayda deger bicimde
artar.'%61% TY genellikle RV genislemesinin bir isareti olarak ortaya
cikar ve kalp yetersizligi belirgin hale geldikce ilerleme gdsterir.'®
Tasiaritmiler siklikla izlenir. Atriyal flatter en tipik ortaya ¢ikis bigimi
ise de atriyal fibrilasyon ile diger supraventrikiler aritmi tlrleri de
olusabilir.”®® VT ve VF bildirimis ve AKO ile iliskisi gdsterilmistir."
Daha uzun sureli izlemde sinis nodunun islevini giderek kaybettigi
go6raldr. Sinis nodu islev bozukluguna bagli ve PM tedavisini ge-
rektiren bradikardi yaygindir."" intraatriyal tiineller genellikle “baffle”

olarak anilirlar. Bu tiineller, sol-sag veya sag-sol santindan kagak : ) ; N :
i Kontrast madde bir kola enjekte edildiginde kalbe alttan girerse, bu

superiyor “baffle” darliginin gtivenilir bir isaretidir (bir ayaga enjekte
. edildiginde kalbe Ustten giriyorsa, bu durum inferiyor “baffle” darli-

bilir. Sistemik vendz “baffle” darliginin, genellikle de Ust baffle’da : | - . R
i Qina isaret eder. “Baffle”lann degerlendiriimesi igin TOE yararhdir.

yapabilir ya da sistemik ven ve/veya pulmoner ven drenajini engel-
leyebilirler. Bunlardan ikincisi pulmoner hipertansiyona neden ola-

olmak Uzere Mustard onarimi geciren hastalarin %25’e varan
oranlarinda gorulduga bildirilmistir. SVK obstriiksiyonu Ust beden
yarisinda vendz konjesyonuna yol acabilir ve yeniden mudahale
zorunlu olabilir. Sistemik vendz alt “baffle”in obstriiksiyonu alt be-
den yarisinin ven6z konjesyonuna, hepatik konjesyona ve hepatik
siroza yol agabilir. Yine de, Ust veya alt “baffle” darlijinda azigos
ve hemiazigos venlerin sagladigi etkin bir kollateral dolasim saye-
sinde higbir Kklinik belirti gériilmeyebilir. interventrikiiler septumun
sola dogru ¢ikinti yapmasi nedeniyle subpulmoner ¢ikim yolunda
daralma gorulebilir. Bu da subpulmoner LV tarafindan genellikle iyi
tolere edilen 6nemli bir gradyana neden olabilir. Saga dogru vent-
rikUler septal kayma nedeniyle bu durum sistemik ventrikiler islev
acisindan koruyucu bile olabilir. Bildirilen diger sorunlar rezidiel
VSD ve PAHdIr.

Geng yetiskin hastalar blyuk olasilikla bir arteriyel degistirme
operasyonu gegirmis olacaklardir. Bu hastalarin blyuk bir gogunlu-
gu asemptomatiktir ve NYHA fonksiyonel sinifi I'e dahildirler. Uzun

bozuklugu ve aritmiler (her ikisi de arteriyel degistirme operasyonu

Tirk Kardiyol Dern Ars 2010, Suppl 4

i sirasinda yeni aorta yeniden implante edilen koroner arterlerle ilgili
sorunlara bagh olabilir); asendan aortun proksimal kisminin AY ile
¢ sonuglanan dilatasyonu;"'2"3 supravalviiler PD ve Lecompte tekni-
ginde pulmoner bifirkasyonun asendan aorta gére anteriyor olarak
konumlandiriimasindan kaynaklanan (tek tarafli veya iki tarafl) pul-
- moner dal darhg.

Rastelli tipi bir onarim uygulanan ve anatomik LV’nin aorta bir
VSD yamasi ile, RV’nin ise kapakli bir konduitle PAya baglandidi
karmasik transpozisyonlu yetiskin hastalar tamamen asemptoma-
tik ve egzersiz kapasiteleri de normal olabilir; fakat rezidiiel anoma-
liler - veya operasyondan yillar sonra gelisen sorunlar - sik géralur.
En yaygin sorunlar RV ile PA arasindaki kapakli konddit ile rezidGel
VSD'lerle ilgilidir. Ventrikller ve supraventrikuler aritmiler de olusa-
bilir.

4.12.1 Atriyal degistirme operasyonu
Tani caligmasi

i Genel prensipler i¢in Bkz. Bolum 3.2.

Klinik degerlendirme Ust ve/veya alt beden yarisinda venéz

konjesyon isaretlerinin aranmasini da kapsamalidir. Bir sistolik
. ejeksiyon uftirimi subpulmoner ¢ikim yolunun obstriiksiyonuna

. isaret ederken, sistolik kagak tipi bir Gfurim sistemik trikiispid ka-
siz kapasitesi normal popllasyona oranla disuktir."* Sistemik bir : N ISl gar tipt bir tidrum s e trikuispt

pak yetersizligine isaret eder. EKG bulgulari RVH ve hi¢ de seyrek
olmayan dar-QRS kacak ritimleri icerir. Atriyal flatter (ve diger sup-
raventrikller aritmi trleri) siklikla géralar.

Ekokardiyografi, sistemik ve subpulmoner ventrikil boyutlari
ve iglevi, subpulmoner ¢ikim yolu obstriiksiyonu, TY, atriyal “baff-
le” kacak veya obstriksiyonlari ve pulmoner venéz dénis hakkin-
da bilgi saglayan birinci secenek tani teknigidir. Ote yandan, SVK
darhginin transtorasik ekokardiyografi (TTE) ile degerlendiriimesi
oldukga gugtar.

“Baffle” kacaklarindan kuskulaniliyorsa kontrast eko endikedir
ve bu yontem “baffle” darliginin saptanmasi igin de cok yararhdir.

KMR, sistemik RV iglevinin ve atriyal “baffle”larin agikhginin
degerlendiriimesi i¢in endikedir. PM veya klostrofobisi olan hastalar
icin BT de bir alternatiftir.

KPET istirahatte asemptomatik olan “baffle” kagaklarini yakala-
yabilir. Ayrica aritmilerin degerlendiriimesi icin de yararhdir ve di-
zenli olarak oénerilir.

Aritmiler ve AKO icin risk degerlendirmesi, 6zel bir 5nem ve-
rilmesini gerektirir. Secilmis hastalarda (yiksek riskli, kugskulanilan
veya klinik aritmi agisindan arastirilan) Holter takibi, olay kaydi ve
EP testi gereklidir.

Kardiyak kateterizasyon girisimsel olmayan degerlendirmenin

i sonugsuz kalmasi veya PAH degerlendirmesinin gerektigi durum-
© larda endikedir (bkz. Bolim 3.2.5).

. ilag tedavisi
Sistemik RV yetersizligi: Dilretikler ve digoksin, ila¢ tedavisinin
kose taslanni olusturur. ACE inhibitérleri™ ile B-blokerlerin tedavi-

vadedeki komplikasyonlar arasinda sunlar bulunmaktadir: LV iglev : o .
i deki rolu tartigmalidir. CRT kullanimi deneyseldir.

93



Eriskinlerdeki dogumsal kalp hastaliginin tedavisi i¢in ESC kilavuzlari

Cerrahi/kateter ile girisimsel tedavi
Bkz. Tablo 16.

Tablo 16 Atriyal degistirme uygulamasindan sonra biiyiik arterlerin
transpozisyonunda girisim endikasyonlari

Endikasyonlar Sinif*  Diizey®
Cerrahi girisim endikasyonu

Siddetli semptomatik sistemik (trikiispid) AV
kapak yetersizligi olan, dnemli ventrikl islev
bozuklugu (RVEF >%45) bulunmayan hastalarda |
kapak onarimi veya replasmani yapiimalidir.

TY varliginda veya TY olmadan 6énemli sistemik
ventrikil islev bozuklugu konservatif bicimde ya
da son olarak kalp transplantasyonu ile tedavi
edilmelidir.

LVOTO, semptomatik ise veya LV islevi kétlye
gidiyorsa cerrahi olarak tedavi edilmelidir.

Semptomatik pulmoner vendz obstriksiyonda
(kateterle girisim nadiren miimkiindir) cerrahi
onarim uygulanmalidir.

“Baffle” darlikli ve kateterle girisime uygun
olmayan semptomatik hastalar cerrahi olarak
tedavi edilmelidir.

“Baffle” kagagi olan ve stent uygulamasina uygun
olmayan semptomatik hastalar cerrahi olarak |
tedavi edilmelidir.

Onemli ventrikiil islev bozuklugu (RVEF >%45)
bulunmaksizin asemptomatik ciddi sistemik

(triklispid) AV kapak yetersizligi olan hastalarda lla
kapak onarimi veya replasmani diistiniimelidir.

Yetiskin hastalarda septal kayma olusturmak igin
pulmoner arter bandi, veya sol ventrikil “training”
islemi ve takiben arteriyel degistirme halen
deneysel evrededir ve kaginilmalidir.

Kateter ile girigsim endikasyonlari

Baffle darlikli semptomatik hastalara stent
uygulanmalidir. |

Baffle kagagi ve istirahat veya egzersiz sirasinda
6nemli dlciide siyanozu olan semptomatik

hastalarda (kapli) stent veya cihazla kapatma |
uygulanmalidir.

Baffle kagagi olan ve sol-sa§ sant nedeniyle
semptom gosteren hastalarda (kapli) stent veya
cihazla kapatma uygulanmalidir.

Baffle kagagi olan ve sol-sa§ sant nedeniyle
asin ventrikiler hacim ytiklenmesi izlenen

asemptomatik hastalarda (kapl) stent veya lla
cihazla kapatma distntlmelidir.

PM'ye gereksinim duyan baffle darlikli
asemptomatik hastalarda stent uygulamasi lla
dustntimelidir.

Baffle darlikli diger asemptomatik hastalarda

stent uygulamasi digtndlmelidir. L

Oneri sinifi.

°Kanit dtizeyi.

AV = atriyoventrikler; LV = sol ventrikil; LVOTO = sol ventrikiil ¢ikim yolu obstriiksiyo-
nu; PM = kalp pili (pacemaker); RVEF = sa§ ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu;

TY = trikiispid yetersizligi
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EP testi, ablasyon ve ICD
Kateter ile normal yoldan atriyumlara erisilemediginden ve
baffle’larin seyri nedeniyle “normal” EP islemleri uygulanamadi-

i gindan bu islemler karmasiktir,'"™ bu nedenle de yalnizca uzman
merkezlerde 6zel uzmanhgi olan kisilerce yapiimalidir.

Hastalar yiiksek AKO riski altindadir. Atriyal tasiaritmiler,"® sis-
temik RV islevinde bozulma ve QRS siresinin =140 ms"” olmasi
risk faktdrleri olarak bildirilmistir. Birincil koruma amagl ICD imp-
lantasyonu icin spesifik kriterler heniiz iyi tanimlanmamistir (genel
Oneriler igin bkz. B6Iim 3.3.2).

4.12.2 Arteriyel degistirme (switch) operasyonu
Tani caligmasi:
Genel prensipler igin Bkz. Bélim 3.2.

AY veya PD'nin klinik bulgular bulunabilir.

Ekokardiyografi (genel ve bélgesel) LV islevi, arteriyel anasto-
mozlu bélgelerdeki darlik ve en yaygin olarak da PD, neoaortik ka-
pak yetersizligi, asendan aortun boyutlari,"® ve aortik arkusun akut
acllanmasi Uzerine bilgi saglayan anahtar tani teknigidir." Pulmo-

ner gévde, biflirkasyon ve her iki dal, darliklarin varligi, konumu ve
i siddeti agisindan degerlendiriimelidir. RV iglevi degerlendirilmeli ve

sistolik basinglar tahmini olarak hesaplanmalidir (TY hizi). Koroner
arterlerin ostiumlan ile proksimal seyirleri TOE ile degerlendirilebi-
lir.

Stres ekokardiyografisi, LV islev bozuklugunu agiga gikarabilir
ve uyarilabilen miyokart iskemisini saptayabilir.

KMR, ekokardiyografi ile elde edilen bilgisinin yetersiz olmasi
halinde 6zellikle de aortun, pulmoner dal darliginin ve sol ve sag
akcigerler arasinda akim dagihminin degerlendirilmesi igin gerekli
olabilir.

BT gérintulemesi darlik kuskusu oldugunda ve MR'ye alterna-
tif olarak ostium da dahil olmak tzere koroner arterlerin girisimsel
olmayan goruntilemesi igin kullanilabilir.

Niikleer teknikler, miyokart iskemisinden kuskulanilan du-

¢ rumlarda koroner perflizyonun degerlendirilmesi icin kullanilabilir.
. Pulmoner dal darligi variginda sol ve sag akciger arasinda akim
¢ dagiliminin élciilmesi icin akciger perfiizyon testi énerilir (MR de bir

alternatiftir).

Koroner anjiyografiyi de kapsayan kardiyak kateterizasyon LV
islev bozuklugu ve miyokart iskemisi kuskusu durumunda endikedir.
Asemptomatik hastalarda koroner dolagimin durumu bir defaligina
girisimsel olarak deg@erlendirilmesi distndlebilir. Siddetli pulmoner
dal darligi ve girisimsel olmayan degerlendirmelerin kesin sonug
vermemesi durumunda da kardiyak kateterizasyon endikedir.

Cerrahi/kateter ile girisimsel tedavi
Bkz Tablo 17.

4.12.3 Rastelli tipi operasyon
Tani caligmasi:

Genel prensipler i¢cin Bkz. Bolim 3.2.

Klinik bulgular kondtit darhig, rezidtel VSD, TY, mitral yetersiz-
lik veya AY’ye isaret edebilir.

EkokardiyografiLV ve RV iglevini gésteren birinci secenek tani
teknigidir. Posteriyor konumlu LV ile (TGA nedeniyle) anteriyor ko-

¢ numlu aort kapag arasindaki baglanti ve RV ile pulmoner gévde
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Tablo 17 Arteriyel degistirme operasyonundan sonra biiyiik arterle-
rin transpozisyonunda girisim endikasyonlar

Endikasyonlar

iskemiye neden olan koroner arter darliginda
(substrata bagdli olarak) stent veya cerrahi girigim '
uygulanmalidir.

RV sistolik basinci >60 mmHg (TY hizi >3.5 m/s)
olan semptomatik hastalarda RVOTO cerrahi |
yontemle onariimalidir.

Sinif*  Diizey®

RV islev bozuklugu gelismesi durumunda (RV
basinci daha diistik olabilir) semptomlara
bakilmaksizin RVOTO cerrahi yontemle
onarilmalidir.

RVOTO ile birlikte RV sistolik basinci >80 mmHg
(TY hizi >4.3 m/s) olan asemptomatik hastalarda lla
cerrahi girisim disintlmelidir.

(Neo-)aort kdkleri >55 mm ise, ortalama
yetiskin boyuna ulagiimig olmasi kosuluyla
aort kdki operasyonu distndlmelidir (siddetli lla
AY durumunda aort kapagi replasmant igin AY
yonergelerine® bakiniz).

Periferik PD'de ¢apin >%50'si daralma ve RV
sistolik basinci >50 mmHg ve/veya akciger
perfiizyon anormallikleri bulunmasi durumunda | 112
semptomlara bakilmaksizin (substrata bagli
olarak) stent veya cerrahi girisim dlistntimelidir.

Oneri sinifi.

°Kanit diizeyi.

AY = aort yetersizlii; AV = atriyoventrikiler; RV = sag ventrikill; RVOTO = sag ventri-
kil ¢ikim yolu obstriksiyonu; TY = triklispid yetersizligi.

arasindaki konduitin islevi Doppler incelemesi ile gorsellestirilerek
degerlendirilmelidir. Reziduel VSD'lerin degerlendirilmesi, LV'yi
aort kapagina baglamakta kullanilan kondUit veya yamanin olagan
digi seyri nedeniyle genellikle gugtir. Konduit boyunca Doppler
gradyanlarinin 8lcimi hem gug, hem de guvenilmez olabilir. Bu
nedenle de, TY hizindan RV sistolik basincinin tahmini konduit dar-

Bolim 4.16).

KMR, LV ve RV islevinin girisimsel olmayan degerlendirme-
si icin kullanilabilir. Konduitler ve semilunar kapaklarin yani sira
Qp:Qs de dahil olmak Gzere rezidiiel VSD varli§i da degerlendirile-
bilir.

Kardiyak kateterizasyon kondit darliginin hemodinamik de-
gerlendirmesi icin gerekli olabilir.

Anjiyografi de darlik ve periferik PA darliginin diizeyini deger-
lendirmede yardimci olabilir (bkz. Bélim 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi
Kondiiit darliginin tedavi endikasyonlari icin bkz. Bélim 4.16.

LV ile aort kapaginin baglantisinda yer alan ve ortalama grad-
yani >50 mmHg (LV islevi ve kardiyak debi azalmissa daha dusUk)
olan darliklarin cerrahi onarimi distnalmelidir (11aC).

Rezidiel bir VSD yoluyla sol-sag sant, semptomlara veya sol
tarafta kayda deger asiri hacim yliklenmesine neden oluyorsa cer-
rahi tedavi uygulanmalidir (IC).
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izlem 6nerileri (onarimin tiiriinden bagimsiz olarak)

TGAIll tum hastalar, uygulanan operasyon tiriinden bagimsiz
olarak en az yilda bir kez EDKH alaninda uzman merkezlerde
ve yukarida belirtilen 6zel konulara dikkat gosterilerek incelen-
¢ melidir.

ilave konular (onarimin tiiriinden bagimsiz olarak)

Egzersiz/spor: Aritmi semptomlari veya 6ykusi bulunan hasta-
lar egzersizin neden oldugu aritmi riskinin olasi yuksekligi nedeniy-
le bireysel olarak ve dikkatle degerlendirilmelidirler (egzersiz testi
6nerilir). Hemodinamik degerleri milkemmel olanlar diizenli olarak
egzersiz yapmaya tesvik edilmeli ve yalnizca asin egzersizlerden
kaginmalidirlar. Hemodinamik degerleri optimum duzeyin altindaki-
ler ise iglevsel olarak daha kisitl olacaklardir. Asir efor sarf etmek-
ten veya yarigmali temas sporlarindan kaginilmal, bunun yerine
duizenli olarak orta veya dustk yogunluklu fiziksel aktiviteler tesvik
edilmelidir.

Gebelik: Hemodinamik degerleri olmasi gerekenin altinda

olan hastalarin gebelik sirasindaki riskleri daha yuksektir. TGA ve
atriyal degistirmeli hastalarda hayati tehdit eden aritmi veya geri
doénussiz RV islev bozuklugu gelisme riski daha yiksektir."® Uy-

gulanan cerrahi onarmin tipinden bagimsiz olarak klinik durumu
iyi olan TGAIl hastalarin normal bir gebelik dénemi gegirme sansi
yuksekse de, dlsUk, fetliste gelisim geriligi ve erken dogum riskleri
normal populasyona oranla daha yiksektir'® (bkz. Bolim 3.4.3).
TGAnNIN niks etme riski diiguktar.

EE profilaksisi: Yalnizca yuksek risk altindaki hastalara énerilir
(Bkz. Boélum 3.3.5).

4.13 Dogumsal olarak diizeltilmis biiylik
arterlerin transpozisyonu

Giris ve arkaplan

ddTGA ya da atriyo-ventrikiiler ya da ventrikllo-atriyal diskordans

¢ yaygin olmayan bir durumdur ve tim DKH’larin <%1’ini olusturur.
Ventriklller normal durumla karsilastiriidigindan terstir ve (sol ta-
rafta) aort RV’den anteriyor olarak cikarken, (sag tarafta) PA LV'den
liginin degerlendiriimesi agisindan 6zel bir 6nem tagimaktadir (bkz.

posteriyor olarak cikar. “ikili” diskordansta anormal baglantilar ola-
Jgan veya ayna goriintlisi seklinde bir atriyal dizende gorulebilir.
Kardiyak yénlenim veya taban-apeks ekseni levokardi, dekstrokardi
veya mezokardi seklinde olabilir. ilikili lezyonlar yaygindir (%80-
90) ve VSD (%70) ve PD'yi (%40) de kapsar. Sistemik trikispid
kapagin anormallikleri sik gorulir ve Ebstein anomalisi 6zellikleri
izlenebilir.

AV nodu ve His huzmesi anormal konumlanmig olabilir ve bu
da ileti anormalliklerine yol agabilir.

Klinik tablo ve dogal seyir
Dogal seyri ve klinik tabloyu belirleyen unsurlar genellikle eslik
eden kardiyak anomalilerdir.'1223 Genis bir VSD gorulen hasta-

larda konjestif kalp yetersizligi yeni dogan déneminde gelisebilir.
VSD ve PD varsa giderek artan siyanoz gelisebilir.

izole ddTGANIN gocukluk ve erken eriskin ddnemlerinde hemo-
dinamik bir etkisi olmayabilir. Hastalar genellikle asemptomatiktir
ve tani yetiskin evrede (genellikle rutin bir tibbi muayene sirasinda)
anormal bir gdgus rontgeni veya EKG ile konabilir. Sistemik sag
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(subaortik) ventrikil yetersizligi ve/veya siddetli sistemik AV kapak :

yetersizligi (6zellikle de Ebstein-benzeri triklspid kapak ile) kirk ve
ellili yaglarda dispne ve egzersiz intoleransina neden olabilir. Bu

evrede hastalara yanhslikla dilate kardiyomiyopati tanisi konabilir.

Miyokart kan akimi ile sistemik (subaortik) ventrikllln yuka arasin-
daki bir uyumsuzluk kalp yetersizligine katkida bulunabilir.

VSD onariminindan sonra veya trikispit kapak replasmanini
takiben AV ileti sorunlarinin gelisim egilimi giderek artmaktadir
(komplet kalp blokunun yillik insidansi %2’dir) ve AV bloku VSD
onarimi veya triklspit kapak replasmanini takiben daha da ytiksek
oranda gorulmektedir. Supraventrikiler aritmi kaynakli palpitas-
yonlar ellili ve atmigl yillarda ortaya cikabilir. Ventrikiler aritmiler
hemodinamik anormallikler ve/veya ventrikuler islev bozukluguyla
baglantil olabilir.

Tani caligmasi
Genel prensipler igin Bkz. Bélum 3.2.

Klinik bulgular arasinda TY, VSD ve/veya PD Uftramleri bulu-
nabilir. EKG’de uzamis PR mesafesi veya tam kalp blogu gérulebi-
lir. His demeti dallar ters yénde oldugundan Il, lll, aVF ve V1-V3'de
derin Q dalgalarina neden olabilen sagdan sola erken bir septal
aktivasyon mevcuttur. Bu durumda yanlislikla miyokart enfarktisu
tanisi konabilir. Normal prekordiyal progresyonun tersine dénme-
si V1’de QR ve V6'da rS paterni olarak izlenebilir. Hastalarin %2-
4’inde WPW sendromu géralur.

Gogus rontgeni asendan aortun sola dogru ve anteriyor yerle-
simi nedeniyle anormal derecede diiz bir sol kalp siniri, dekstrokar-
di (%20) veya mezokardi (nispeten sik) gosterebilir.

Ekokardiyografi ikili diskordansi ortaya koyan anahtar tani
teknigidir. (Ventrikullerin olagan atriyal dizendeki ters konumlari iki
ventrikll arasindaki temel morfolojik farkliliklar araciliiyla tanina-
bilir. Anatomik RV’de daha fazla trabekilasyon, bir moderatér bant
ve daha apikal olarak yerlesik bir trikispid kapagi vardir. AV kapag!
ile arteriyel kapak arasinda devamlilik yoktur. LV’de mitral kapagin

ile arteriyel kapak arasinda devamlilik vardir.) Eslik eden anoma-
lilerin, 6zellikle de AV anomalilerinin (Ebstein-benzeri malformas-

yon) ve yetersizligin, VSD, LVOTO ve PD’'nin saptanmasi énemlidir. E

Sistemik (subaortik) ventriklliin sistolik islevi ile AV kapak yetersiz-
liginin siddeti kalitatif olarak degerlendirilebilir.

KMR kalp ici ve bliylik damar anatomisini ortaya koyar ve vent-
riklil hacimleri, kiitlesi ve EF dlgiimleri i¢in endikedir.'2*

Aritmiler, ilerleyici AV blogu ve AKO riski degerlendirmesi ézel
dikkat gerektirmektedir. Secilmis (yuksek riskli, kugkulanilan veya
klinik aritmi acisindan arastirilan) hastalar igcin Holter takibi, olay
kaydi ve EP testi gereklidir.

Kardiyak kateterizasyon girisimsel olmayan degerlendirmenin
sonugsuz kalmasi veya PAH degerlendirmesinin gerektigi durum-
larda endikedir (bkz. Béliim 3.2.5).

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 18)
Dilatasyon veya stent uygulanabilen PA darligi veya konduit darhgi
olan hastalarda kateterle girisim énerilebilir. Ote yandan, rezidiel
bir LVOTO’nun septal kayma nedeniyle dilate sistemik RV (subaor-
tik ventrikil) ve sistemik AV (trikispid) kapak yetersizligi Uzerinde
yararh bir etkisi olabilir.
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Tablo 18 Dogumsal diizeltilmis biiyiik arterlerin transpozisyonunda
girisim endikasyonlar

Endikasyonlar Sinif2

Sistemik (subaortik) ventrikl islevi bozulmadan
(RVEF <%45 diizeyine diismeden) 6nce

sistemik AV kapakta (trikispid kapak) siddeti lla
kagak varsa cerrahi girisim dusundimelidir.

Diizey®

LV sistemik basingcta islev gésteriyorsa anatomik
onarim (restriktif olmayan VSD durumunda

uygulanabilir ise, atriyal degistirme + arteriyel Ilb
degistirme veya Rastelli) diistintilmelidir.

Oneri sinifi.

°Kanit diizeyi.

AV = atriyoventrikler; LV = sol ventrikil; RVEF = sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu;
VSD = ventrikiiler septal defekt.

ikili degistirme (Double switch) (atriyal ve arteriyel degistir-

me) ile diizeltici cerrahi girisim veya atriyal degistirme ve Rastelli
operasyonu (intraventrikiler yeniden yoénlendirme “rerouting” +
konduit) ile dlizeltici cerrahi girisimin cocuklarda uygulanabilir ol-
¢ dugu gosterilmistir.’27 Bunun amaci LV'nin sistemik (subaortik)

ventrikil haline gelmesinin saglanmasidir. Operasyonun sonug-
lar kesin degildir ve islemin yenidogan ve ¢ocukluk caginda ya-
pilmasi tartismalidir. Yetiskinlerde mortalite orani ylksektir ve bu
nedenle bu operasyon 6nerilmez. Cerrahi tedavinin en sik odak
noktasi sistemik AV kapag (trikiispid) yetersizligidir. Kapak ¢ogu
zaman morfolojik olarak anormal oldugundan onarim ¢ogunlukla
uygulanabilir degildir. Siddetli kapak yetersizliginde cerrahi girisim
sistemik ventrikller EF <%45 olmadan uygulanmalidir.’® Sistemik
AV kapagi (trikispid) yetersizligi, rezidtel LV (subpulmoner) ¢ikim
obstriiksiyonunun intraventrikiler septumda dilate sistemik (suba-
ortik) RV’ye dogru bir kaymaya yol agmasi sayesinde iyiye gidebilir.

PA baglama (banding) yénteminin dilate sistemik (subaortik) RV ve
yerlesim yeri daha yliksek, kas duvari daha dtizdr ve mitral kapak - gjstemik AV (trikiispid) kapak yetersizligi Gizerinde yararli bir etkisi

oldugu 6ne surilmusse de bu nokta halen tartismahdir.

ilerleyici AV blogu yiiziinden kalp pili uygulamasi gerekli olabilir.
Ventrikuler elektrodun diiz duvarl subpulmoner LV’ye sabitlenmesi
guc olabilir ve 6zel deneyim gerektirir.

Sistemik ventrikUler islevi bozulmus bazi hastalarda biventriku-
ler kalp pili yararh olabilirse de, elde bdyle bir tedaviyi destekleme-
ye yetecek veri bulunmamaktadir.

izlem énerileri

ddTGA bulunan hastalarin ézellikle de ileti bozukluklari ile sistemik
ventrikller ve sistemik AV kapak islev bozuklugu agisindan EDKH
alaninda uzman bir merkezde yasam boyu vyillik izlemleri gerekli-
dir.” RV islev bozuklugunun tedavisi veya énlenmesi i¢in ACE in-

i hibitorleri giderek artan siklikla kullaniimaktadir. Ancak, klgik gaplh
calismalardan bu ajanlarin etkinligi hakkinda elde edilen veriler ge-
ligkilidir. Aritmiler icin yukariya ve Bolim 3.3.2’ye bakiniz.

i ilave konular

Egzersiz/spor: ddTGAll hastalar yarismali sporlar ile statik

sporlardan uzak durmalidir. Eslik eden 6nemli lezyonlari ve/veya
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sistemik RV islevinde azalma olan hastalar dusik yogunluklu spor-
larla kisitlanmalidirlar (bkz. Bélum 3.4.2).
Gebelik: Risk; fonksiyonel durum, ventrikiler islev, aritmi var-
1191 ve eslik eden lezyonlara baglidir (bkz. B6lim 3.4.3). DKH niks
riski, distk gérinmektedir. ;
EE profilaksisi: Yalnizca yiksek risk altindaki hastalara énerilir
(bkz. Bélum 3.3.5). :

4.14 Tek ventrikulliu kalp

Bu bélim operasyon uygulanmayan ve palyatif bicimde tedavi edi-
len tek ventrikilli kalp (TVK) ile ilgilidir. Fontan operasyonu gegiren
hastalar i¢in bkz. B6lim.4.15

Giris ve arkaplan

“Tek ventrikulli kalp” terimi RV veya LV’nin bulunmadigi veya mev-

cutsa hipoplastik oldugu ve bu nedenle de biventrikiler onarima

uygun olmayan bir dizi malformasyonu &ézetler. Bunlardan bazilari

asagidadir:

» Triklispid atrezisi :

e Hipoplastik sag kalp sendromu cesitleri; or. intakt ventrikiler
septumlu pulmoner atrezi :

* Hipoplastik sol kalp sendromu ¢esitleri, mitral atrezi de dahil

olmak Uzere;
o Cift girigli LV
e Cift girisli RV

e Dengesi bozulmus komplet AV septal defektlerinin ileri formlari
e Morfolojisi tanimlanmamis tek ventrikul.

Bu malformasyonlara daima ek kalp ici ve kalp digi lezyonlar eslik

eder; 6rnegin:

* ASD, VSD, AVSD, PDA

e AD (valviler, subvalviler)

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

e PD (valviler, subvalviler), pulmoner atrezi;

* PA anomalileri: periferik darlik, hipoplazi, tek tarafli yokluk

e Diskordan baglantilar, blyik arterlerin yanlis konumlanmasi

e AV kapak darlig; yetersizligi, “overriding, straddling”

e Sol veya sag atriyal izomerizm, anormal sistemik veya pulmo-
ner vendz baglantilar;

e Sol SVK, innominat ven yoklugu, sag SVK yoklugu, azigos veya
hemiazigos devamliligi ile birlikte infrahepatik IVK yoklugu

e Aortik-pulmoner kollateral arterler

e Polispleni veya aspleni.

Ayrintih anatomik tanim bu kilavuzun kapsami digindadir ve ders

kitaplarinda bulunabilir.’*® Elde bulunan veri azligi nedeniyle 6neri-

ler temel olarak uzmanlarin fikir birligini temel almaktadir.-1%
Temel olarak iki farkli hemodinamik durum tanimlanabilir:

(1) Pulmoner kan akimi (zerinde anatomik sinirlama yoktur: Pul-
moner dolasim degismeden kalirsa (yani cerrahi girisim ya-
pilmazsa), birgok hasta ¢ocukluk ¢aginda kontrol edilemeyen
kalp yetersizligi nedeniyle hayatini kaybeder. Bu dénemi atla-
tanlarda siddetli pulmoner vaskuler hastalik gelismis olur. Bu
durum uzun vadeli sonucu belirleyen temel faktérdir. Birgogu-

na cocuklugun erken déneminde pulmoner kan akiminin sinir-
lanmasi i¢in ‘banding’ uygulanmig olacaktir. Etkin bir ‘banding’
pulmoner vaskdler hastaliga karsi koruma saglarken, siyanoz
dizeyini sinirlamaya yetecek kadar pulmoner kan akimina da
izin verir. Cok gevsek bir ‘banding’ pulmoner akimin asiri ol-
masina neden olacaktir ve bu durumda baglamaya ragmen
pulmoner vaskuler hastalik gelisecektir. Baglamanin ¢ok siki
olmasi durumunda ise pulmoner kan akimi son derece sinirl
olacak ve agir siyanoz ile sonuglanacaktir.

(2) Pulmoner kan akimi obstriksiyonu (siklikla valviler ve/veya
subvalviler PD ya da atrezi): Bazen obstriksiyon pulmoner
dolagsimin yeterli olacagi derecededir (asirn degildir, bdylece de
pulmoner hipertansiyon gelisimine yol agmaz; ¢cok kisitlayici da
degildir, bdylece agir siyanoz da olusmaz). Bu dengeli durumlar
istisna olsa da cerrahi girisime gerek duyulmadan yetigkinlige
varmaya olanak tanirlar. Birgok hasta pulmoner kan akimi ¢ok
kisith oldugundan gocuklukta bir sistemik-PA sant operasyonu-
na, en sik olarak Blalock-Taussig (subklavyen'den PAya), na-
diren Waterston veya Potts (sirasiyla asendan veya desendan
aorttan PAya) gereksinim duyar. Sistemik-PA santi ¢ok genis
ise asin pulmoner akim yetiskinlikte pulmoner vaskdler hastali-
Ja yol acacaktir. Sant ¢ok ki¢likse hasta ileri derecede siyano-
tik olacaktir. Yenidogan déneminden sonra SVK ile PA arasina
uygulanacak bir anastomoz da sec¢enek haline gelir: Sag PAya
klasik Glenn anastomozu (tarihi) veya PA ile ug-yan anastomoz
ile ¢ift yonli kavopulmoner anastomoz yaratiimasi. Yeterli bir
sant dengeli bir durum saglar (yukarida agiklanmistir).

Bu tablolarla hekime yetiskin cagda bagvuran hastalarin biytik go-

gunlugu daha énce bir tir sistemik-PA santi, kavopulmoner baglan-

t1 (Glenn) veya simdilerde tercih edilen bir Fontan operasyonu veya
bu yéntemin modifikasyonlarindan biri uygulanarak palyatif tedavi
gérmustur. Bu son operasyon Bolim 4.15’te ele alinmistir.

¢ Klinik tablo ve dogal seyir

Pulmoner kan akiminin miktarina, pulmoner vaskiler hastalk var-
g1 veya yokluguna ve ventrikiler isleve bagli olarak hastalar gesitli
dlzeylerde siyanoz ve konjestif kalp yetersizligi ile bagvurabilirler.
{ Efor kapasitesi (istisnalar disinda) genellikle buyik oranda dus-

mustur; AV tam blok, aritmiler (supraventrikiler, fakat ventrikller de
olabilir, AKO olagan disi degildir), inme, beyin apsesi ve tromboem-
boli olugabilir. Bu poptilasyonda endokardit gérece yaygindir. Daha
fazla ayrinti igin Eisenmenger sendromu ve siyanozlu hastalarla
ilgili bélimlere basvurun (sirasiyla 4.17 ve 4.18).

Fontan operasyonu gecirmemis TVK’li hastalarda siyanoz tipik
olarak mevcuttur. Arteriyel oksijen satlirasyonu yaygin olarak %75
ila 85% arasinda degisirse de, dolagimi ideal bicimde dengelenmis
istisnai olgularda %90’'In étesinde degderlere ulagir.

Hastalar aorta dogru ilerleyen obstriiksiyonla bagvurabilirler.

i Bu da ventrikiler hipertrofi ve sonunda da kardiyak debide disuse
yol acar. PAya dogru ilerleyen obstriksiyon progresif siyanoza ne-
den olur. Glenn yéntemi uygulanan hastalarda kétlye giden siya-
noz pulmoner AV malformasyonlari veya IVK’den SVK’ye kollateral
damarlarin gelisimi nedeniyle de olabilir.

TVK ayni zamanda hem sistemik, hem de pulmoner ven do6-

nislerinine uyum saglamalidir. Bu kronik asirt hacim yiklenmesi-

¥ nin yagsamin gdrece erken bir evresinde ventrikill yetersizligine yol
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acma olasiligr yuksektir. AV kapak yetersizligi gelisebilir veya énce-
den varsa ilerleyebilir. Zaten azalmis olan egzersiz kapasitesi daha
da duser. Sonug olarak siyanoza ek olarak asikar kalp yetersizligi
ortaya cikabilir.

Hemodinamik durumu iyi dengelenmis nadir olgularda ventri-
kiler islev bozuklugu gelismez ve bdyle hastalarin elli, atmis ve
yetmisli yaslarina kadar yasadigi bildirilmigtir.

Tani caligmasi:
Genel prensipler igin Bkz. Bélum 3.2.

Klinik bulgular santral siyanoz, el ve ayakta gomak parmak ve
genellikle g6gus icinde kalbin bulundugu tarafta pre-kordiyal bir sis-
kinlik olan asimetrik bir gégiistir. Skolyoz yaygin bir sorundur. ikinci
kalp sesi tipik olarak tek ise de, oskultasyonun diger bulgulari iligkili
anormalliklere baghdir. EKG ritim veya ileti bozukluklarini ortaya
koyabilir. 2:1 bloklu atriyal reentran tasikardi ve yalnizca hafif du-
zeyde tasikardi kolayca gézden kagabilir.

Ekokardiyografi anatomi Gizerine bilgi saglayan ve izlem sira-

sinda kardiyal islevin izlenmesini saglayan anahtar tani teknigidir.

TVK'ler her zaman karmasik oldugundan ve situs, oriyantasyon ve
baglantt ile ilgili birgok anormallik izlendiginden ekokardiyografi in-
celemesinde segmental yaklagim gereklidir.
TVK’lerin tanisinda agagidakiler temel unsurlardir:
e Abdominal ve atriyal situs
e Kalbin g6gus igindeki konumu ve apeksin konumu
* Viseroatriyal, atriyo-ventrikuler, ventrikilo-arteriyel baglantilar
e Tum kalbin morfolojik ve hemodinamik bilgileri elde edilmelidir.
O Ventrikllo-arteriyel baglantinin tam anatomisi ile fonksiyo-
nel durumu aorta ve pulmoner vaskiler yataga dogru olan
obstriiksiyona 6zel dikkat gosterilerek degerlendirilmelidir
O AV kapak islevi yetersizlige 6zel dikkat gosterilerek deger-
lendiriimelidir.
O Ventrikiler iglev/hipertrofi
O ASD/VSD tipi, boyutu, sayisi, yerlesimi
O Asendan aort, aortik arkus ve desandan aort; koarktasyo-
nun varligi veya yoklugunun saptanmasi;
O Pulmoner arterler-ortak gévde kok, dallar ve pulmoner kan
akimi kaynaklari;
O Santlarin  goéruntilenmesi
VS.).
TTE gérintiilerinin yetersiz oldugu durumlarda TOE endike olabi-
lir.

(Blalock-Taussig, Waterston,

KMR veno-atriyal ve ventrikllo-arteriyel baglantilar da olmak
Uzere ekstrakardiyak anatomi igin tercih edilen gérintileme yonte-
midir (BT de alternatif bir ydntemdir). intrakardiyak anatomi iizerine
ayrintih morfolojik bilgi de elde edilebilir. Ayrica ventrikiler hacimler,
EF ve kan akiminin sol ve sag akcigerdeki bagil dagihminin mikta-
rinin belirlenmesi i¢in de MR tercih edilen yéntemdir.

Kardiyak kateterizasyon hemodinamik degerlendirme, &zel-
likle de PAB ve transpulmoner gradyan icin (bu durumda PVR’nin
degerlendirilmesi genellikle guigtiir) girisim distnaldiginde gerek-
lidir. Hastalar Fontan operasyonu igin degerlendirildiginde ise zo-
runludur. Sistemik-PA veya Glenn santlarinin - ve sekelleri (pulmo-

kollateral damarlar, fistlller, vs.) - degerlendiriimesi de kateterizas-
yonu gerektirebilir.
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i Cerrahi/kateterizasyoin ile girigimsel tedavi (Tablo 19)
Siddetli PD olgularinda pulmoner kan akimini artirma amach pul-
moner valvotomi gibi girisimsel tedaviler tartismalidir.

Klinik durum stabil ise, cerrahi girisim riski (genellikle yiksektir)

beklenen muhtemel yarar ile dikkatle kiyaslanmalidir.

Bir Fontan operasyonu ancak ¢ok dikkatle secilmis hastalar
icin dusundlebilir (bkz Bélum 4.15). Agir siyanozlu, pulmoner kan
akimi dusuk fakat PVR degeri yukselmemis olan hastalarda cift
yonlt Glenn santi (SVK'den PAya) bir segenek olabilir. Sistemik-
pulmoner bir sant (6rn. arteriyovendz aksiler fistll veya sistemik
arter pulmoner santi) tek secenek ise (ift yonli Glenn santi yeterli
degilse veya PA basinci bu sant turd igin yeterince dusuk degilse),
artan pulmoner kan akiminin getirecegi yarar sistemik ventrikdlin
artacak olan hacim yuku ile kiyaslanarak degerlendirilmelidir.

Transplantasyon icin énceden uygulanmig olan sternotomi-
ler/torakotomiler, aorto-pulmoner kollateral damarlar ile siyanotik
DKH’nin ¢oklu sistemli dogasi, sonucu olumsuz etkileyen teknik ve
tibbi faktorlerdir.

Tablo 19 Tek ventrikiillii kalplerde dikkate deger 6zel noktalar ve
girisim endikasyonlari

Ozel noktalar ve endikasyonlar

Yalnizca iyi secilmis hastalar dikkatli bir
degerlendirmeden [dlstik pulmoner vaskiler
direncler, AV kapak(lar)inin yeterli islevi,
korunmus ventrikiil islevi] sonra bir Fontan lia
operasyonuna aday olarak kabul edilmelidirler.

Sinif*  Diizey®

Pulmoner kan akimi artmis hastalarda - yetiskin
yaslarda nadir rastlanan bir durumdur - PA

“banding” ve daha 6nce yerlestirilen bandin lla
sikistirimasi dnerilmektedir.

Agir siyanozlu ve pulmoner kan akimi azalmig
fakat PVR diizeyleri yiikselmemis olan hastalardg 12
cift yonld bir Glenn santi diisiiniimelidir.

Klinik durumu kétl olan hastalar igin konvansiyo-
nel cerrahi segeneklerin higbiri uygulanamiyorsa
kalp transplantasyonu ile kalp-akciger transplan- lla
tasyonu dusundimelidir.

Oneri sinifi.
°Kanit dizeyi.
AV = atriyoventrikiler; PA = pulmoner arter; PVR = pulmoner vaskiiler direnc.

Konservatif tedavi

Pulmoner vaskiler hastalikta hematolojik tedavi ve hedeflendiriimis
tedavinin roli igin Eisenmenger sendromu ve siyanotik hastalarla
ilgili béltimlere bakiniz (sirasiyla 4.17 ve 4.18).

izlem 6nerileri

; EDKH alaninda uzman merkezlerde duzenli degerlendirme gerek-
© lidir,

Muayene sikhigi kisiye gore segilse de, en az yilda bir kez ve fi-

zik baki, oksijen sattirasyonunun él¢iimu, laboratuvar tetkikleri (he-
ner dallarin darhgi) ile diger vaskiler anomalilerin (arteriyovenéz
grafisi ve ekokardiyografiyi de kapsayacak bicimde yapiimalidir
© (bkz. Bslim 4.18).

matolojik indeksler, demir durumu, bébrek islevi, vs.), EKG, toraks
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KMR'nin yetigkinlikte en az bir kez ve ondan sonra da endikas-
yona gdére uygulanmasi gereklidir.

Ek éneriler
Egzersiz/spor: Genel kural olarak hastalarin egzersiz sirasin-

dasmdustir. Rekreasyonel sporlarin semptomlarla sinirl sekilde ya-
piimasi dugindlebilir.

Gebelik: Pulmoner kan akimi ¢cok disuk veya siddetli pulmo-

ner vaskuler hastalik (Eisenmenger sendromu) bulunan veya vent-
rikil iglevi yetersiz olan hastalarda gebelik kontrendikedir. Siyanoz
fetls icin dGnemli bir risk olusturur ve oksijen satlrasyonunun <%85
oldugu durumlarda canl dogum olasihgr disiktir (<%12)." (bkz.
Bolim 3.4.3).
Trombojenisite ve tromboemboli riski nedeniyle gebelikten korunma
amaciyla kombine oral kontraseptif kullanimindan kaginiimalidir.
Tek basina progestogen igeren haplar, progestogen salimli rahim
ici araglar veya implant sistemler daha dusik kardiyovaskdler riskle
glvenli kontrasepsiyon saglar.

EE profilaksisi: Tum hastalar icin endikedir (bkz. Bélim
3.3.5).

4.15 Fontan operasyonundan sonra hastalar
Giris ve arkaplan

Fontan operasyonu ilk kez 1968’de yapiimis ve o zamandan beri
tek bir islevsel ventrikille karakterize olan gesitli kardiyak malfor-
masyonlari olan uygun hastalar icin belirleyici tedavi bicimi haline
gelmistir (bkz. Bolim 4.14). Cerrahi girisim sistemik ve pulmoner
damar dénuslerinin bir subpulmoner ventrikul olmadan ayriimasini
ve “seri haline” déndiiriilmesini esas alir. ilk baslangicindan beri
orijinal islemde pulmoner arterlere sistemik damar dénuslerini du-
zenlemek Uizere bir dizi degisiklik yapiimistir. Ginimizde total ka-
vopulmoner baglanti (TKPB) igin, atriyopulmoner baglantinin (APB,

PAya sag atriyal apendiks) yerini SVK'den PAya bir anastomoz (gift uoul distansi bul Kiadir. Fakat & i iugul
: er ven distansiyon nmaktadir. Fakat 6nem er ven
yonlu Glenn) ile birlikte IVK ile PA arasinda ya intrakardiyak ya da jl.!gu .v ,I yonu U u I . tjugu V A
i distansiyonu ile hepatomegali Fontan obstriiksiyonu veya ventriki-

ler yetersizlik kuskusunu akla getirir. EKG siklikla kavsak ritmi veya
© atriyal aritmiler gosterir. Gogus rontgeninde plevral eflizyon varlidi,

ekstrakardiyak bir kondUit olusturulmasi almistir.’ Bu dolasim ge-
nellikle iki adimda olusturulur.

“Tek ventrikUllU” kalpler icin diger palyatif tedavilerin dogal seyri
ile sonucu koétidur, bu nedenle de genellikle hemodinamigi uygun
olan tim hastalara Fontan operasyonu uygulanmaktadir. Artik cer-
rahi mortalite ve bunu izleyen sonucun dolasimin uygunlugu ile ta-
nimlanmis kriterlere bagh oldugu anlasiimistir. Kriterlere uygun siki
bir secim modern serilerde <%5 cerrahi mortalite orani ile, dusuk
PVR ve PAB (ortalama <15 mmHg), ventrikil islevinin korunma-
sI, yeterli PA boyutu, ilgili AV kapak yetersizliginin bulunmamasi ve
normal ritim seklinde en iyi sonuglari vermektedir. Bazi merkezler-
de segilmis olgulara, bazilarinda ise tim olgulara bir fenestrasyon
uygulanmaktadir.™ Uzun vadedeki sinirli sonug nedeniyle Fontan
her zaman tercih edilen palyatif tedavi yontemi degildir.

Klinik tablo ve dogal seyir
Subpulmoner ventrikiliin eksikligi kronik sistemik vendz hipertan-

siyon, belirgin bicimde degismis pulmoner hemodinamik ve kronik . . N O
. sinde azalma, yeni baglayan aritmi, siyanoz ve hemoptizi durumla-

olarak ‘6n yuUkten yoksun’ bir ventrikille sonuclanir. Uzun sure-
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i sagkallm %90’a ulagsa da, Fontan hastalarinin en iyilerinde bile
kardiyovaskdler performansta erken bir dusls ile kisalan sagka-
© lim siresinin 6nlenemeyecegi bilinmelidir.* Geg evredeki Fontan
basarisizligina etki eden énemli hemodinamik unsurlar arasinda
sistemik ventrikil islevinde ilerleyici bir dugts, AV kapak yetersiz-
da élum risk yuksek degilse de, egzersiz kapasiteleri blylik oranda

ligi, PVRde dusus, atriyal genisleme, pulmoner ven6z obstriksi-

: yon ve hepatik konjesyon ve islev bozuklugunu da kapsayan kronik

sistemik vendz hipertansiyonun sonuglari bulunmaktadir.™® Diger
komplikasyonlar arasinda atriyal ve PA tromboz olugumu, pulmo-
ner arteriyovenéz malformasyonlarin gelisimi, sistemik arteriyelden
pulmonere vendz veya sistemik arteriyelden pulmonere arteriyel
baglantilar ile sistemikten pulmonere vendz kollateral damar olu-
sumu bulunmaktadir. Fontan operasyonundan sonra hastalarin bii-
yuk kismi ¢cocukluk ve ergenlik dénemini iyi gecirmektedir, yine de
objektif olarak dl¢uldigunde egzersiz kapasitesi dlsuktur. Fakat bu
dénemin ardindan egzersiz performansinda ilerleyici bir disus ile
kalp yetersizligi, siyanoz (6zellikle bir fenestrasyon uygulandigin-

i da), kronik vendz yetmezlik ve 6nemli aritmilerin geligimi ile birlikte
klinik komplikasyonlar ortaya ¢ikabilir.'*® Fontan operasyonundan
10 yil sonra hastalarin %20’sinde (tipik olarak hem intra-atriyal re-
entran tasikardi ve atriyal flatteri, hem de atriyal fibrilasyon ve fokal
atriyal tasikardiyi kapsayan) supraventrikiler tasiaritmi goralar.™!

APB Fontan’a oranla TKPB’den sonra insidans daha dusik olabilir-
se de bu nokta henuiz kanitlanmamistir.#

Protein-kaybettiren enteropati nadir fakat énemli bir komplikas-
yondur ve periferik 6dem, plevral eflizyon ve karinda asite neden
olur. Bu duruma dusiik serum albumin diizeyi ile diskida yuksek
o1-antitripsin diizeylerinin saptanmasi ile tani konabilir."** Protein-
kaybettiren enteropati cok kot bir prognoza isaret eder (5 yillik sag-
kalim orani <%50) ve elde bulunan tedavilerin etkisi sinirlidir.™3

Tani caligmasi:
Genel prensipler igin Bkz. Bélim 3.2.
Klinik bulgular arasinda yaygin olarak hafif ve pulsatil olmayan

protein-kaybettiren enteropati stiphesini uyandirir.

Ekokardiyografiventrikil ve kapak islevi Gizerine bilgi saglayan
birinci secenek tani ydontemidir. Fontan yolunun gérintilenmesi igin
genellikle TOE veya diger gérintileme yéntemlerine gereksinim
vardir.

Yillik kan tahlilleri hematoloji, serum albumini ve karaciger ve
bébrek islevlerini icermelidir. Protein-kaybettiren enteropatiden kus-
kulanihiyorsa a1-antitripsin klirensi hesaplanmalidir.

KMR ve BT Fontan yolunun, kollateral ve pulmoner damarlarin
(6rn. genislemis RA nedeniyle sag pulmoner ven obstriiksiyonu) ve

i diferansiyel pulmoner akimin de@erlendirimesine ¢zellikle yardim-
¢ ci olan yontemlerdir.

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

© ve kanser agisindan) énemlidir.

Kardiyak kateterizasyon agiklanamayan édem, efor kapasite-

{ ninda diisiik bir esikle lanmalidir. Bu yéntem ventrikll ve kapak
li izlem sirasinda bir dizi 6nemli sorun ortaya ¢ikmistir. On yillik : ,I 9§u I ,§I uygu 'l 'uy . ventrikutv "p )
i iglevleri, PVRYyi de kapsayan hemodinamik ve Fontan obstriksi-
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yonu ile anormal vaskduler baglantilarla ilgili bilgi saglar (yukarida
aciklanmigtir).

ilag tedavisi

Antikoaglilasyon: Sag atriyal kan stazi ile koagulasyon bo-
zuklugu tromboz olusumuna yatkinlik yaratabilir. PVR'de artisa yol
acan subklinik, tekrarlayici pulmoner emboli potansiyeli nedeniyle
yasam boyu antikoagilasyon tedavisi énerisi getirilmistir."** Diger
yandan, bu uygulamanin yarar konusunda bir kanit olmadig gibi,
uygulama farkl merkezler arasinda cesitlilik gostermektedir. Atriyal
tromboz, atriyal aritmi veya tromboembolik olaylarin varliginda an-
tikoagllasyon kesinlikle endikedir.

Antiaritmik tedavi: Sinis ritminin kaybi hizli bir hemodinamik
bozulmaya &nctlik edebilir ve sirekli aritmi tibbi agidan bir acil
durum kabul edilmelidir. ilag tedavisi genellikle etkisiz oldugundan
elektriksel kardiyoversiyon tedavinin temel unsurudur. Amiodaron
aritminin nuks etmesinin énlenmesinde etkili olabilirse de uzun va-
dede pek cok yan etkisi vardir. Sotalol buna bir alternatif olabilir.
Radyofrekans ablasyonu igin distik bir esik belirlenmesi gerekse
de, bu aritmilerin kateter laboratuarinda tedavisi guigtiir.'*® Antita-
sikardik atriyal PM yardimci olabilir. AV pil gerekmesi durumunda
buna epikardiyal bir yaklasim gerekli olacaktir. Aritmi olusumu du-
rumunda hemodinamik degerlendirme yapiimalidir. Bkz. Bolim
3.3.2.

Protein-kaybettiren enteropatinin medikal tedavisi: Medikal
tedavi halen ¢ok zordur ve (hemodinamik sorunlarin devre digi bi-
rakilmasindan sonra) tuz kisitlamasi, yiksek proteinli diyet, ditre-
tikler, ACE inhibitorleri (iyi tolere edilemeyebilir), steroidler, albumin
inflizyonu, kronik subkutan heparin, (girisimsel kateter yoluyla)
fenestrasyon olusturulmasi ve son olarak transplantasyonun disu-
nilmesi gibi gesitli tedavi yontemleri dnerilmistir.

Ayrica Boélum 3.3.1’e de basvurun.

Cerrahi/girigsimsel tedavi
“Fontan yetersizligi (direngli aritmi, sag atriyal dilatasyon, AV ka-

operasyon disunilmelidir.*¢ Aritmi operasyonu ile birlikte atriyo-
pulmoner bir baglantinin “enerjiyi daha verimli kullanan” bir TKPB
doénusturtlmesi ¢cok deneyimli bir ortamda erken evrede iyi sonug-
lar vermigse de, yine de cerrahi mortalite ve devam eden morbidi-
te ile baglantilidir ve olgularin gogunda hem strekli ila¢ tedavisi,
hem de PM implantasyonu gerekir.'” Geg bir evrede uygulanmasi
durumunda konversiyonun iyi sonuglanma olasihgr daha dugtktir
ve kardiyak transplantasyon gerekebilir. Ote yandan, konversiyonun
ideal zamanlamasi heniiz kesinlik kazanmamistir. Dikkatle secil-
mis yetigkin hastalarda énemli siyanoz varsa fenestrasyonun cihaz-
la kapanmasi uygun olabilirse de bu hastanin durumunu daha da
kétilestirebilir. Akim obstriiksiyonu veya anormal vaskiler baglanti
durumunda kateter girisimi de gerekebilir (yukarida agiklanmistir).

izlem 6nerileri

Bu birgok karmasik unsurun bir sonucu olarak, Fontan hastalarinin
bakimi EDKH tibbi personeli i¢in en blyik gucliklerden birini olus-
turmaktadir ve bunlarin hepsi EDKH alaninda uzman merkezlerde
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i testlerinden gegirilmelidir. KMR ve hepatik ultrason gerekliligine
(BT) bireysel olarak karar verilmelidir. Fontan yetersizligi belirtileri
gobsteren hastalarin kavopulmoner akim ve pulmoner ven dénusiin-
de blyuk bir hemodinamik etkiye neden olabilecek en kigik obs-
triksiyonlari bile incelemeye 6zel dikkat edilerek kapsamli bicimde
degerlendiriimesi zorunludur.

ilave konular

Egzersiz/spor: Fontan operasyonundan sonra hastalarin eg-
zersiz kapasitesinde “dolagimlarinin” bir pargasi olarak énemli ki-
sithlik olusur ve bu hastalar sadece rekreasyonel sporlara tesvik
edilmelidirler.

Gebelik: lyi secilmis hastalarda dogumdan sonra bile yogun
bir izlem ile basaril bir gebelik yasanmasi mimkiindir. Fontan dev-
resi optimum bigimde ¢alismiyorsa anne agisindan risk vardir ve
6zellikle siyanoz varliginda dugik orani artar. ACE inhibitorlerinin
kesilmesi gereklidir ve antikoagulanlarin ayarlanmasi olduk¢a guic-

tar.

EE profilaksisi: Yakin zamanda (<6 ay) tekrar Fontan operas-

yonu gegirmis, siyanozlu, prostetik kapakli, rezidiel yama kacagi
olan veya 6nceden endokardit gegirmis hastalara énerilir.

E 4.16 Sag ventrikiilden pulmoner artere kondiiit

Giris ve arkaplan

Pulmoner atrezi, ortak arteriyel gévde, ToF, pulmoner kapak yoklu-
gu sendromu, Rastelli islemi ve Ross operasyonu da dahil olmak
Uzere karmasik defektlerde dogal ¢ikim yolu rekonstriiksiyona uy-
gun degilse konduitler RV ile PA arasindaki surekliligi saglar.

Konduit tipleri arasinda kapakli [pulmoner veya aortik homog-
reft, biyoprostetik kapaklar, sigir juguler ven konduitleri (Contegra)]
ve kapaksiz konduitler bulunmaktadir.

ideal bir konduit yoktur. Sinirli siire dayanmalari, kisa siire

i sonra operasyonun tekrarlanmasini gindeme getirir. Konduitin
i basarisiz olma nedenleri sterilizasyon/saklama sireci, daha ki-

K vetersizliginde kot idi ikl islevinde bozul y ¢ glik kondit, kondUit tipi, implantasyonun erken yasta yapilmasi,
ak yeters nde koétlye , ventr evinde bozulma ve/ Lo ) I
pak y } 2id o ,gl 1% V ) I u _I§ . 2u v i PA darligi ile transpozisyon tanisi bulunmaktadir.'14.149 Yirmij yil
veya atriyal trombus kombinasyonu ile birlikte) olusan hastalarda @ . . s 9 .

¢ icinde kondlitin basarisizligi nedeniyle operasyonun tekrarlanma

. riskinden kurtulma orani %32 ve %40 olarak belirtilmistir.1o'14¢

Komplikasyonlar arasinda blyime nedeniyle konduitin uyma-
masil, yetersizlik ile birlikte veya tek basina ilerleyen obstriksiyon,
endokardit ve anevrizma ya da psédoanevrizmalar vardir.

Klinik tablo efor dispnesi, carpinti, senkop ve AKO'yii igerebilir.

Tani caligmasi:
Genel prensipler igin Bkz. Bolim 3.2.

Klinik bulgular arasinda prekordiyal “thrill; juguler venlerde be-
lirgin A-dalgasi ve sistolik Gftirim bulunabilir. Grafide konduit kalsi-
fikasyonu gorilebilir.

Ekokardiyografi her iki ventrikilin boyut ve islevi, PY, TY

ve baglantili lezyonlar Uizerine bilgi saglayan birinci segenek tani
yoéntemidir. Konduit boyunca gradyanin él¢gimu gug ve givenilmez
olabilir. Kond(it darliklarinin degerlendiriimesinde TY hizindan elde
edilen RV basinci kullaniimahdir.

KMR ve BT kondliitin (darlik dlizeyi), PA ve koroner arter anato-

. . . . misinin gorlntlilenmesi, RV’'nin degerlendirilmesi ve PY siddetinin
en az yillik olarak izlenerek ekokardiyografi, EKG, kan ve egzersiz :
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Olctilmesi icin gerekli olabilir. Yeniden sternotomi uygulanmasindan
6nce kondUit/RV ile sternumun i¢ katmaninin iligkisi incelenmelidir.

Kateterizasyon ile hemodinamik degerlendirme bir girisim
planlanmasi durumunda her zaman gereklidir. Anjiyografi darlik du-
zeyi, periferik PA darliklari ve koroner anatomi (anomaliler, anormal
seyirler) ile ilgili olarak bilgi saglar.

Cerrahi/kateterizasyon ile girisimsel tedavi (Tablo 20)

Balonla dilatasyon/stent implantasyonu giivenlidir ve yetersiz kalan
cihazlarin dmriind uzatabilir.’ %" Perkitan pulmoner kapak implan-
tasyonu (PPKI) islevi bozulmus kondditler igin en son yeniliktir. 2155
Heniiz orta ila uzun vadedeki sonuglarina dair veriler bulunmamak-
tadir. PPKI kontraendikasyonlari arasinda santral ven okllzyonlari,
aktif enfeksiyon, dogal dokunun ¢ikim yolu ve uygun olmayan mor-
folojideki (¢ap >22 mm) ¢ikim yolu veya konduiit (<16 mm) ve uygun
olmayan koroner anatomi (genislemis implantin baskisi) sayilabilir.
Ek girigsimler (triklispid annuloplasti) disunultyorsa cerrahi yéntem
tercih edilir. Yeniden miidahale zamaninin belirlenmesinde tek tek
6lctimlerden ¢ok uzun sureli veri birikimi &nem tagimaktadir.

Tablo 20 Sag ventrikiilden pulmoner artere kondiiitli hastalarda
girisim endikasyonlari

Endikasyon

RV sistolik basinci >60 mmHg (TY hizi >3.5 m/s;
akimda azalma varsa daha da diisiik olabilir)
ve/veya orta/siddetli PY olan semptomatik
hastalara cerrahi uygulanmalidir.

Sinif*  Diizey®

Siddetli RVOTO ve/veya siddetli PY’li
asemptomatik hastalarda asagidaki élcitlerden
en az birinin gérilmesi halinde cerrahi
dustindimelidir:
* Egzersiz kapasitesinde azalma (KPET)
« ilerleyici RV dilatasyonu lla
. !Ierleyici RV sistolik islev bozuklugu;
e llerleyici TY (en azindan orta diizeyde);
* RV sistolik basinci >80 mmHg

(TY hizi >4.3 m/s)
* Sirekli atriyal/ventrikler aritmiler

Oneri sinifi.

°Kanit diizeyi.

KPET = kardiyopulmoner egzersiz testi; PY = pulmoner yetersizlik; RV = sag ventrikil;
RVOTO = Sag ventrikil gikim yolu obstriiksiyonu; TY = trikiispid yetersizligi.

izlem 6nerileri

En az 12 ayda bir, EDKH alaninda uzman bir merkezde dizenli
izlem onerilir. Egzersiz kapasitesi (KPET), RV sistolik basinci (kon-
duit gradyani), RV islevi, TY ve aritmilere 6zel 6nem verilmelidir.

ilave konular

Egzersiz/spor: Hafif obstriksiyonlu asemptomatik hastalarda

herhangi bir kisitlamaya gerek yoktur. Yiiksek RV basinci olan yuik-
sinirlamali ve izometrik egzersizlerden kaginmalidirlar. Diger has-

talar belirtilerine gére sinirlandiriimalidirlar.
Gebelik: Anne ve fetls igin riskler altta yatan dogumsal kalp
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i (bkz.B6lim 3.4.3).

EE profilaksisi: Tum hastalara énerilir (bkz. B6lim 3.3.5).

4.17 Eisenmenger sendromu ve giddetli pulmoner
. arteriyel hipertansiyon

Giris ve arkaplan

DKH’li hastalarin biyuk bir oraninda, 6zellikle de ilgili sistemik-
pulmoner santlar olanlarda, tedavi edilmeden birakildiklarinda
PAH gelisir. Eisenmenger sendromu baslangicta genis sistemik-
pulmoner sant bulunan ve bu nedenle de siddetli pulmoner vaski-
ler hastalik ve PAH olusan, bunun sonucunda da sant yénu tersine
dénen ve santral siyanoz olusan bir DKH tiru olarak tanimlanmis-
tir.® Avrupa Kalp Taramasi (Euro Heart Survey) kayitlarina gére
DKH’li yetigkin hastalardan ASD, VSD veya altta yatan baska pa-
tolojilere bagh siyanotik defektleri olan 1877 hastadan %28’inde
pulmoner hipertansiyon ve %12’sinde de Eisenmenger sendromu
izlenmistir. Daha yakin tarihli bir arastirmada ise,™’” septal defektli

: 1824 yetiskin DKH hastasi arasinda (eko'da RV basinci ile tanim-
lanan) PAH prevalansi % 6.1'dir ve %3.5’inde Eisenmenger send-
i romu bulunmaktadir.

Dogumsal sistemik-pulmoner santlarla iliskili PAH hastala-

" ninda pulmoner damarlardaki patolojik lezyonlar ve patobiyolojik

degisimler diger PAH formlarinda izlenenlere cok benzer olarak
gorilmistir.™s idiyopatik PAH'da bulunan monoklonal endotelyal
hicre proliferasyonunun ise diger PAH tiplerinde gérildigu dog-
rulanmamistir ve bu da deg@ismis hiicre biyime mekanizmalari
arasinda olasi farkliliklara isaret eder. Eisenmenger hastalarinda-
ki endotelyal islev bozuklugu sistemik dolasimi da etkileyebilir.'>°
Endotelyal islev bozukluguna yol agan baslangi¢ suregleri, artan
pulmoner akim ve basincin pulmoner endotele uyguladigi kayma
gerilimi (shear stress) ile gember gerilimini (circumferential stress)
icerebilir. Baglangigtaki morfolojik degisiklikler (medyal hipertrofi ve
intimal proliferasyon) potansiyel olarak geri gevrilebilir. Fakat has-

talk ilerledikge (yaygin olarak yetiskinlikte) ortaya ¢ikan daha ileri
patolojik degisiklikler (pleksiform lezyonlar ve arterit) geri donduri-
. lemez gibi gériinmektedir.

PAH’a neden olan DKH’lerin siniflandirmasi yakin zamanda
glncellenmistir ve artik hem klinik, hem de anatomik-patofizyolojik
unsurlar géz 6nlne almaktadir.’ Klinik olarak su tablolar belir-
lenmistir: (i) Eisenmenger sendromu; (ii) Siddetli PAH ile birlikte
orta ila genis sant lezyonlari mevcut, fakat henliz sant geri dontist
olusmamis (siyanoz yok); (iii) PAH ile birlikte kiicik defektler (klinik
tablo idiyopatik PAH’a benzerdir); ve (iv) DKH’nin onarimini takiben
ortaya c¢ikan PAH (persistan ve niiks eden). Anatomik—patofizyolojik
siniflandirma korunarak bu durumlarin hemodinamik ve patofizyo-
lojik heterojenligini de géz 6niine alacak bigimde korunmustur. Si-
niflandirma defektin tird, boyutlari, santin yonu, baglantili ekstra-
kardiyak anomaliler ve onarim durumu gibi ilgili tanisal, prognostik
ve terapotik bilgileri iceren temel faktérleri de kapsar.'®

. T 3 . Klinik tablo ve dogal seyir
sek riskli hastalar kendilerini disuk yogunluklu aktivite/sporlarla @ _. L ) .

; Eisenmenger sendromu zaman igerisinde ilerleyici bozulmaya yol
acan ve ¢oklu organ tutulumu gérilen bir bozukluktur (bkz. Bolim
4.18). Klinik tablo, santral siyanoz, dispne, bitkinlik, hemoptizi, sen-

. o L ) . kop ve ileri evrelerde sag kalp yetersizligini icerir. Arteriyel oksijen
hastaligi ve RVOTO, aritmi ve kalp yetersizliginin siddetine baghdir :
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satlirasyonu azalmis hastalarda trombositopeniyi de kapsayan
anormal hemostaz gérildigunden bu hastalar hem kanama, hem
de tromboz riski altindadir. Ozellikle de geniglemis proksimal pul-
moner arterlerin kismi trombozu hastalarin %20’sine varan oran-
larda izlenebilir. Bu durum periferik emboli ve pulmoner enfarktlara
yol acar ve biventrikiler islev bozuklugu ve azalmig pulmoner akim
hizi ile baglantilidir.™

Eisenmenger sendromlu hastalarin birgogu otuzlu ve kirkli yas-
larina, bazilari ise yetmigli yaglarina kadar yagarlarsa da, sagkalim
genel popilasyona oranla daha disUktir.'6216% Sagkalim ayni islev
sinifindaki idiyopatik PAH’li hastalarinkine oranla belirgin bicimde
daha iyi gérinmektedir. Digerlerinin yani sira sag kalp yetersizligi
ile egzersiz kapasitesindeki ilerleyen kétuye gidis olumsuz prog-
nostik faktorler olarak kabul edilir.

Tedavi (Tablo 21)
Genel dnlemler igin bkz. Bolim 4.18.

Oral antikoagulasyon ve antitrombositer ajanlarin kullanimi tar-
tismalidir ve olgu ge¢misi ve kanama riskine gére yonlendirilmelidir.
Ornegin oral antikoagiilasyon atriyal fibrilasyonu olan hastalarda
disindlmelidir ve PA trombozu olan kanama riski diisiik hastalarda
da disundlebilir.

Kalsiyum kanal blokeri grubundan ilaglarin kullanimini destek-
leyen tutarli veri bulunmamaktadir. Endotelyal islev bozuklugunun
modifikasyonunu amaglayan Ug¢ ilag sinifi yakin zamanda PAH te-
davisi i¢in onaylanmistir: Prostanoidler, endotelin resepttr antago-
nistleri (ERA) ve fosfodiesteraz tip-5 inhibitorleri. Bunlarin etkinligi
ve glvenligi DKH ile baglantili PAH'da ve Eisenmenger sendro-
munda, ¢ogu kontrolsiiz calismalarla gésterilmistir.

Tablo 21 Dogustan kalp hastaliklarinda hedefe yonelik pulmoner
arteriyel hipertansiyon tedavisi i¢in 6neriler

Oneriler

DKH'de hedefe yonelik PAH tedavisi yalnizca
uzman merkezlerde uygulanmalidir.

Sinif*  Diizey®

Eisenmenger sendromlu ve DSO-FS III° sinfi
hastalarda ERA grubundan bosentan tedavisine
baglanmalidir.

Eisenmenger sendromlu ve DSO-FS IIl° sinifi
hastalarda ERA grubundan diger ilaclar, érnegin
fosfodiesteraz tip-5 inhibitrleri ile prostanoidlerin
kullanimi déistnGlmelidir.

Eisenmenger sendromlu ve DSO-FS III° sinfi
hastalarda kombinasyon tedavisi diistiniilebilir.

Eisenmenger sendromlu hastalarda kalsiyum
kanal blokerlerinin kullanimindan kaginiimalidir.

Oneri sinifi.

°Kanit diizeyi.

°Yakin tarihli veriler bosentan gibi ERA grubundan ilaglarin DSO-FS Il sinifi idiyopatik
PAH ve bag dokusu hastaliklarindan kaynaklanan PAH'li hastalarda kullanimini des-
tekliyorsa da, Eisenmenger hastalari i¢in ayni tiirden bir bilgi bulunmamaktadir. Bu
gruplar arasinda dogal gegmis agisindan belirgin farkliliklar oldugundan bu sonuglar
dogumsal hastalar igin de gegerli kabul edilemez ve bir 6neri yapiimadan énce daha
fazla arastirmaya gerek vardir.

DKH = dogumsal kalp hastaligi; ERA = endotelin reseptor antagonisti; PAH = pulmo-
ner arteriyel hipertansiyon; DSO-FS = Diinya Saglik Orguti Fonksiyonel Sinifi.
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Elli dért hastay! kapsayan tek bir randomize ve kontrolli ¢a-

lismada, Eisenmenger hastalarinda ERA grubundan oral etkili
bosentan adli ilagla tedavinin egzersiz kapasitesi ve hemodinamik
Uzerine, kontrolsliz ¢alismalar destekleyen olumlu etkisi oldugu
bildirilmistir.'s* Yakin tarihli retrospektif bir analiz Eisenmenger has-
© talarinda (esas olarak bosentan ile) ileri tedavinin sagkalim tizerin-

de de yararli etkisi oldugunu ortaya koymustur.6®

Fosfodiesteraz tip-5 inhibitdrl olan sildenafil ile yuratilen ki-
¢k bir calismada'® Eisenmenger sendromlu 10 hastada olumlu
fonksiyonel ve hemodinamik etkiler belgelenmistir ve kontrolsiiz
serilerde de benzer sonuclar gézlenmistir. Benzer olumlu sonuglar
fosfodiesteraz tip-5 inhibitért tadalafil ile tedavi edilen 16 Eisen-
menger hastasinda da bildirilmistir."®”

Acik etiketli calismalarda epoprostenolin sirekli intravendz uy-
gulamasinin hemodinamik ve egzersiz kapasitesi tizerindeki olum-
lu etkileri ortaya konmustur ve bunlar idiyopatik PAH'da gézlenen-
lerle benzerlik gdstermektedir.'e31¢° Ote yandan merkezi intravendz
bir kateterin varligi paradoksal emboli ve enfeksiyon riskini artirir.

i Subkutan yoldan uygulanan treprostinil ile yurttilen gcok merkezli ve
randomize bir ¢alismaya'”® DKH ile baglantili PAH'li 109 hastadan
olusan bir alt grup kabul edilmis ve egzersiz kapasitesi Uzerindeki
© olumlu etkiler idyopatik PAH'da gbzlenenden farkli bulunmamistir.

Fonksiyonel durumda bozulma, sag kalp yetersizligi ataklari
ve ileri derecede kétilesen hemodinamik degisiklikler, 6zellikle de
kot ventrikil iglevi veya yuksek duzeyde B-tipi natritretik peptit
(BNP) gibi k6t prognoz belirtecleri izlenen Eisenmenger sendrom-
lu hastalar igin son segenek kardiyak defektin onarimi ile birlikte
akciger transplantasyonu veya kalp-akciger birlesik transplantas-
yonudur. Hastalarin nakil listesine alinma zamanlamasinin belirlen-
mesi halen gllik tasimaktadir.

4.18 Siyanotik hastalarin tedavisi

Giris ve arkaplan

i Siyanoz atriyal, ventrikuler veya arteriyel diizeyde sistemik ve pul-
moner dolasim arasinda bir anatomik baglanti nedeniyle olusan cift
yonli veya ters bir sant nedeniyle ortaya ¢ikar. Siyanozlu hastalar-
¢ da altta yatan farkli anatomi ve patofizyolojilere bagli heterojen bir

dizi lezyon gérultr: Pulmoner ¢ikim yolu boyunca bir obstriiksiyo-
nun varliginda normal veya kisitlanmis pulmoner kan akimi veya
bdyle bir obstriiksiyon yokken artan ve PAH ile daha sonrasinda
Eisenmenger sendromunun gelismesine yol agan artmis pulmoner
kan akimi (bkz. B6lim 4.14 ve 4.17). Bunlar daha 6nce uygulanmis
palyatif amacli bir girisim ile birlikte veya bdyle bir girisim olmadan
ortaya ¢ikabilir. Siyanozlu hastalar karmasiktir ve bir EDKH uzmani
tarafindan izlenmelidir.

Uyum mekanizmalari
Siyanoz oksijen transportu ve sunumunun iyilestiriimesi igin se-
konder eritrositoz, oksihemoglobin dissosiasyon egrisinin saga

dogru kaymasi ve kardiyak debide artis gibi uyum mekanizmalari
indiklenir.""172 Eritropoietin uyariimasina bagl eritrositoz kronik
hipoksemiye fizyolojik yanittir. Kompanse eritrositoz denge duru-
munu (demirle doymus durumunda stabil hemoglobin) yansitirken,
dekompanse eritrositoz denge olusmasindaki basarisizligi gésterir
(hematokrit artisi).
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Coklu sistem bozuklugu

Siyanoz ile sekonder eritrositoz tim organ sisteminde genis ¢apli

sonuglara yol agar:

e Kanin viskozitesi artmistir ve dogrudan eritrosit kiitlesine bag-
lidir'”®

e Hemostatik anormallikler sik ve karmasik olup trombositlerdeki
anormallikler (trombositopeni ve tromboasteni), koagullasyon
yollari ve diger anormal koagulasyon mekanizmalariyla bag-
lantilandirimaktadir

e Vitamin K’ya bagimli pthtilagsma faktérleri (faktor 11, VII, IX ve X)
ve faktér V azalmis, fibrinolitik aktivite artmistir ve en blyiik von
Willebrand multimerleri tikenmigtir

e Eritrosit/hemoglobin dénlsiimunde artis ve Urat filtrasyonunun
bozulmasi hiperiirisemiye yol agar.'™ Konjlige bilirubinlerin art-
mis konsantrasyonu siyanozlu hastalarda kalsiyum bilirubinat
safra tasi riskine neden olur

e Agir endotelyal iglev bozuklugu endotele bagli vazodilatasyo-
nun ¢arpici derecede bozulmasi ile asikar hale gelir's®

* Kronik hipoksemi, artan kan viskozitesi ve endotelyal iglev bo-
zuklugu mikrodolagim, miyokart iglevi ve diger organ sistemle-
rinin iglevini olumsuz etkiler.

Klinik tablo ve dogal seyir

Klinik tablo indirgenmis hemoglobin miktarindaki artisin (>5 g/100
mL kan) bir sonucu olan santral siyanoz, gomak parmak ve siklikla
skolyozu kapsar. Kardiyak bulgular degiskenlik gosterir ve altta ya-
tan anatomi/patofizyoloji ile sekillenir.

Siyanozlu hastalarda mortalite siyanozlu olmayan hastalara
gore anlamli élgtde ylksektir.'”® Hastaligin sonucu altta yatan ana-
tomi, patofizyoloji, uygulanan palyatif islemler, siyanozun kompli-
kasyonlari ve dnleyici tedbirlerle belirlenir. Cocukluk ¢caginda diisik
trombosit sayimi, agir hipoksi, kardiyomegali ve ylikselmis hema-
tokrit pulmoner vaskdiler hastaligi olsun olmasin tim hastalarda
erken 6lim ve advers olaylarin 6ngérilmesi igin yararli parametre-
lerdir.'7®

ve aritmiler nedeniyle meydana gelir. Hemostatik anormallik-
ler tromboz komplikasyonlarina karsi koruyucu degildir. Genis,
kismen kalsifiye ve anevrizmal pulmoner arterlerde lamine
trombdusler yaygin olarak gorilir (%30’a varan oranlarda).78180
Kadin olmak, dlsuk oksijen satiirasyonu, ileri yas, biventriktler
islev bozuklugu ve dilate PAlar risk faktorl olarak belirlenmis-
tir_161,180

e Tromboembolik olaylar (paradoksal emboli), reolojik faktdrler
(mikrositoz), endotelyal islev bozuklugu ve “geleneksel” ate-
roskleroz risk faktorleri serebrovaskiler olaylara neden olabilir.
Sekonder eritrositozun agirligi tek basina bir risk faktéri degil-
dir;™®" uygun olmayan flebotomiler nedeniyle olusan demir ek-
sikliginin neden oldugu mikrositoz serebrovaskuler olaylar igin
en gicli bagimsiz 6ngoérdiriicu faktdrdar. 2

e Paradoksal emboli supraventrikiler aritmiler veya transvenéz
elektrod veya kateterler nedeniyle olusabilir.

e Demir eksikliginin nedeni siklikla uygun olmayan flebotomiler-
dir.

e Aritmiler-supraventrikiler ve ventrikiler.
e Enfeksiyon komplikasyonlari arasinda endokardit, serebral

apseler ve pnémoni sayilabilir. Yeni veya degisik tipte bir bas
agrisi ile baglantili ates beyin apsesi kugkusunu akla getirir.

.« Renal islev bozuklugu yaygindir ve nedeni bébregin fonksiyo-

nel ve yapisal anormallikleridir.

* Kolelitiyazis yaygindir. Kalsiyum bilirubinat safra taglar kolesis-
tit/koledokolitiyazis nedeniyle karmasik hale gelebilir.

* Romatolojik komplikasyonlar arasinda gut artriti, hipertrofik os-
teoartropati ve kifoskolyoz bulunur.

Tanisal calisma
Genel prensipler igin Bkz. Bolim 3.2.

Altta yatan kalp defektleri icin bkz. Bélim 4.14 ve spesifik lez-
yonlarla ilgili bélimler.

Hiperviskozite belirtileri ile kanama/iskemik komplikasyonlara

Ozel bir dikkat gosterilmelidir. Oksijen satlrasyonu, istirahatte bir

nabiz oksimetresiyle en az 5 dakika sureyle olgilmeli ve egzersiz

Gec komplikasyonlar

* Hiperviskozite semptomlari arasinda bag agrisi, bayilma hissi,
bas dénmesi, bitkinlik, kulak ¢inlamasi, bulanik gérme, el ve
ayak parmaklar ile dudaklarda parestezi, kas agrisi ve zayif-
ig1 (bazi aktivitelere engel oluyorsa orta diizeyde, aktivitelerin
¢oguna engel oluyorsa siddetli olarak siniflandirilir) bulunmak-
tadir.”"172 Hematokriti <%65 dlzeyindeki demirle doymus bir
hastada hiperviskozite semptomlarinin gérilme olasiligr di-
sUktar.

e Kanama ve trombotik diyatez olusabilir ve hastalar hem trom-
boz, hem de kanama riski altinda oldugundan her ikisi de te-
davi agisindan bir ikilem olusturur. Spontan kanama (dis eti
kanamasi, epistaksis, deride ¢urlk olusma egilimi ve menoraji)
genellikle az miktardadir ve kendi kendine durur. Hemoptizi en
yaygin blyik kanamadir ve intrapulmoner bir hemorajinin dis
manifestasyonu olup parenkimal kanamanin boyutunu yansit-
maz (Eisenmenger hastalarinda %100’e varan oranlarda bildi-
rilmistir).'6%177 Tromboz; koagllasyon anormallikleri, kanin dilate
odacik ve damarlardaki stazi, ateroskleroz ve/veya endotelyal
islev bozuklugu, trombojenik materyal varligi (6rn. konduitler)
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. kapasitesi de diizenli olarak, tercihen 6 dakikalik bir yariiyis testiy-
© le degerlendirilmelidir.

Kan tahlilleri kan huicre sayimi, ortalama eritrosit hacmi (MCV),
serum ferritin (serum demir ve transferrin diizeyleri ve transferrin
satlirasyonu demir eksikliginin erken evrede saptanmasi igin gerek-
li olabilir), kreatinin, serum urik asidi, pihtilasma profili, BNP veya
pro-BNP, folik asit ve gerek yikselmis MCV gerekse normal MCV
varliginda serum ferritin diizeyleri diisikse vitamin B12 élgtimlerini
kapsamalidir.

Laboratuvar é6nlemleri

e Koagtlasyon parametreleri: Plazma hacmi sekonder eritrosito-
za bagl olarak azalmistir; hematokrit >%55 ise sodyum sitrat
miktari hematokrite gére ayarlanmalidir.

e Hematokrit otomatik elektronik partikil sayimi ile belirlenir

(mikrohematokrit santrifijleme sonuglarn plazma tuzaklamasi
nedeniyle hatali olarak asir yuksek ¢ikar).

e Glukoz diizeyleri azalmig olabilir (artmis eritrosit sayisi nede-

niyle in vitro glikoliz artar).
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Girisim endikasyonlari

Risk ve yarar dikkatle degerlendiriimelidir ve deneyim gerektirir.
PAH/Eisenmenger sendromu bulunmayan siyanotik bir hasta ya-
sam kalitesini yikseltebilecek ve morbiditeyi azaltabilecek bir islem
veya fizyolojik onarima uygunluk agisindan periyodik olarak deger-
lendiriimelidir (bkz. Bélim 4.14).

Medikal tedavi

Spesifik PAH tedavisi igin bkz. Bélim 4.17.

e Aritmiler: Mimkiin oldugunca siniis ritmi korunmalidir. Antia-
ritmik tedavi bireysel olarak belirlenmelidir (ila¢ tedavisi, ablas-
yon, epikardiyal PM/ICD). Bu hasta grubunda antiaritmik tedavi
son derece giictiir. ilag tedavisi 6zel bir dikkat gésterilerek ve
genellikle hastane ortaminda baslatiimalidir. Transvenoz elekt-
rod uygulamasindan kaginiimalidir.

e Terapétik flebotomi yalnizca sekonder eritrositoz nedeniyle
orta/agir hiperviskozite semptomlarinin (hematokrit > %65)
varliginda ve dehidrasyon ve demir eksikliginin bulunmadigi
hallerde uygulanmalidir. izovoliimik sivi replasmani (400-500
mL kan alinarak 750-1000 mL izotonik salin solisyonu verilme-
si) uygulanmalidir.

e Demirle doymus anemi durumunda (hemoglobin oksijen sa-
tlrasyonu igin yeterli olmadiginda) kan transflizyonuna gerek
duyulabilir.

e Demir eksikligi durumunda (MCV <80 fL) demir destegi veril-
meli ve hasta dikkatle izlenmelidir (“rebound” etkisi).

* Rutin antikoagtilasyon/aspirin: Giincel olarak elde bulunan
veriler siyanozlu hastalarda tromboembolik komplikasyonlarin
o6nlenmesi agisindan herhangi bir yarari desteklememektedir.
Diger yandan kanama riski yukselir.

* Antikoagulasyon endikasyonu: Atriyal flatter/fibrilasyon [hedef-
lenen uluslararasi normallestiriimis oran (INR) 2-2.5; mekanik
kapak varliginda daha ylksek bir INR hedeflenir].

e Hemoptizi: durumunda akciger filmi ¢ekilmelidir, infiltrat sapta-
nirsa takiben toraks BT taramasi gerektirir. Bronkoskopi hasta-
yI riske sokar ve nadiren yararli bir bilgi saglar. Tedavi aspirin,
“non-steroid” antienflamatuvar ajanlar ve oral antikoagulanlarin
sonlandiriimasini; hipovolemi ile aneminin tedavisini; fiziksel
aktivitenin azaltimasini ve kuru 6ksirigin baskilanmasini
kapsar. Direncli intrapulmoner hemoraji’lhemoptizi durumunda
brons arterlerinin segici embolizasyonu gerekli olabilir.

e Hiperlrisemi: Asemptomatik hiperuriseminin tedavi endikasyo-
nu yoktur.

e Akut gut artriti oral veya intravenéz kolsisin, probenesid ve anti-
enflamatuvar ilaglarla, renal yetmezlik ve kanama riskine dikkat
edilerek tedavi edilir. Urikoziirik (6rn. probenesid) veya urikos-
tatik ajanlar (6rn. allopurinol) niksi énler.

izlem onerileri

Tim siyanozlu hastalar EDKH alaninda uzman bir merkezde her :
Gebelik 6ncesi oksijen satlrasyonu (>%85) ve hemoglobin (<200
g/L) canli dogum igin en 6nemli 6ngdrduricd unsurlardir.” Eisen-
5 menger sendromunda gebelik kontrendikedir.

6-12 ayda bir izlem vizitleriyle ve aile hekimiyle yakin isbirligi icinde
yasam boyu degerlendirilmelidir. Degerlendirmeler asagidaki un-
surlari igerir:

* Potansiyel komplikasyonlarin kapsamli degerlendirmesi ile sis-
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tematik incelemesi

e Kan tahlili (yukarda aciklanmisgtir)
* Riski azaltan stratejiler konusunda egitim (Tablo 22).

Tablo 22 Siyanotik dogumsal kalp hastaligi olan hastalarda riski
azaltan stratejiler

Profilaktik 6nlemler komplikasyonlardan kaginma igin bakimin
temel unsurlaridir. Asagidaki unsurlara maruz kalmaktan/

asagidaki etkinliklerden kaciniimalidir:

* Gebelik

 Demir eksikligi ve anemi (6nceden belirlenmis bir hemoglobin
duizeyini stirdirmek igin rutin ve uygun olmayan flebotomi
yaplimamalidir)

* Dehidrasyon

* Enfeksiyon hastaliklar: Yillik grip asisi, pndmokok asisi (5 yilda bir)

« Sigara aliskanligl, alkol de dahil olmak Uzere keyif verici madde
kullanimi

* Transvendz PM/ICD elektrodlari

* Zorlayici egzersizler

« Sicaga akut olarak maruz kalma (sauna, hamam, sicak su
banyosu/dus)

Riski azaltan diger stratejiler:

« intravenéz yolda hava embolisinin 6nlenmesi icin hava filtresi
kullanimi

« Herhangi bir ajanin veya cerrahi/girisimsel islemin
uygulanmasindan 6nce bir EDKH uzmanina danigiimasi

« Ust solunum yolu enfeksiyonlarinin derhal tedavisi

« Renal igleve zarar veren ajanlarin dikkatle kullaniimasi veya
bunlardan kaginilmasi

* Kontraseptif danismanlik

EDKH = eriskin dogumsal kalp hastaligi; ICD = implante edilebilir kardiyoverter defib-
rilatér; PM = kalp pili (pacemaker)

ilave konular

Egzersiz/spor: Orta ila agir zorlayici egzersizlerin énlenmesi.

Ucak yolculugu: Ticari havayollariyla ugak yolculugu iyi tolere
edilir.’®3184 Riski azaltan stratejiler arasinda seyahatle ilgili olan ve
olmayan stresten, dehidrasyondan ve alkollu i¢ceceklerden kaginil-
masi ve derin ven trombozunu énleyen énlemler bulunmaktadir.

Yiiksek irtifada bulunma: Yiksek irtifaya (>2500 m) akut bi-
¢imde maruz kalmaktan kaginiimalidir. 2500 m’ye kadar yavas yuk-
selis (6rn. teleferik) tolere edilebilir.

Gebelik: Pulmoner hipertansiyonu olmayan siyanotik hasta-
larda gebelik anne ve fetus i¢in énemli komplikasyonlara yol agar.

EE profilaksisi: Tum hastalara dnerilir (bkz. B6Iim 3.3.5)
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CME Metni ‘Erigkin dogumsal kalp hastaliginin tedavisi icin ESC Kilavuzu (yeni 2010 strimi)’ Avrupa Kardiyoloji Akreditasyon Kurulu'nca
(EBAC) 2 saatlik eksternal CME kredisi ile akredite edilmistir. Her bir katiimci yalnizca egitim etkinliginde bizzat gegirilen saat kadar kre-
disini talep etmelidir. EBAC, Avrupa Tip Uzmanlari Birligi'nin (UEMS) bir kurulusu olan Avrupa Surekli Tip Egitimi Akreditasyon Konseyi
(EACCME) kalite standartlarina gére calismaktadir. Bu programa katilan tim yazarlar EBAC/EACCME yénergelerine uygun bicimde ma-
kalede tarafliliga yol agabilecek potansiyel ¢ikar catismalarini agiklamislardir.

Organizasyon Komitesi programla ilgili tiim potansiyel ¢ikar catismalarinin CME etkinliklerinden énce tim katilimcilar tarafindan beyan
edilmesinin saglanmasindan sorumludur.
Bu makale ile ilgili CME sorular su adreste bulunabilir: European Heart Journal hitp://cme.oxfordjournals.org/cgi/hierarchy/oupcme_
node;ehj ve European Society of Cardiology http://www.escardio.org/knowledge/guidelines.
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