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Eriskinlerde gérilen dogustan kalp hastaliklarinin degerlendirilmesi

Evaluation of adult congenital heart diseases

Dr. idris Ardic, Dr. Mehmet Gling6ér Kaya, Dr. Ahmet Kasapkara, Dr. Bahadir Sarli, Dr. Orhan Dogdu,
Dr. Ali Dogan, Dr. Tugrul inang, Dr. Nihat Kalay, Dr. Abdurrahman Oguzhan

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Kardiyoloji Anabilim Dali, Kayseri

Amagc: Ulkemizde eriskinlerdeki dogustan kalp hasta-
liklari (DKH) Uzerine yeterli ¢calisma bulunmamaktadir.
Bu calismada, klinigimizde izlenen erigkin hastalarda
DKH’lerin dagihmi ve klinik 6zellikleri degerlendirildi.

Calisma plani: Calismaya, Nisan 2006 ile Ocak 2009
tarihleri arasinda klinigimizde DKH tanisiyla izlenen
ve 16 yasindan bulylk 200 hasta alindi. Olgular son
ACC/AHA kilavuzuna gére, basit, orta diizeyde ve agir-
karmasik 6zellik tasiyan DKH olmak Ulzere U¢ grupta
incelendi.

Bulgular: Hastalarin 121'i kadin (%60.5), 79’u erkek
(%39.5) idi. Yas ortalamasi 34.7+13.4 (dagilim 16-75),
kadin/erkek orani 1.53 bulundu. Erkeklerin yas ortalama-
si 32.8+14.0 iken, kadinlarin yas ortalamasi 36.0+12.9
idi. Yas gruplari acisindan, hastalar daha ¢ok 20-29
(n=46, %23) ve 30-39 (n=49, %24.5) yas gruplarinda
yogunlagmakta idi. ACC/AHA dlgtlerine gore, 145 has-
tada (%72.5) basit, 34 hastada (%17) orta, 21 hastada
(%10.5) agir-karmagik DKH vardi. Yas ortalamasi has-
talik ciddiyeti ilerledikce azalma egilimi gdsterdi (sira-
slyla 35.7+13.7, 33.2+12.4 ve 30.5+12.2). Erigkin has-
talar icinde en sik rastlanan DKH atriyal septal defekt
(n=105, %52.5) idi, bunu sirasiyla ventrikiler septal
defekt (n=34, %17), Ebstein anomalisi (n=7, %3.5),
Eisenmenger sendromu (n=6, %3) ve beser hastayla
(%2.5) aort koarktasyonu, blylk arter transpozisyonu,
foramen ovale acikligi, pulmoner darlik ve aort kapak
hastalig izlemekteydi.

Sonug: Bu calismada, erigkinlerde en sik gorilen
DKH tipi toplam %69.5 oraniyla atriyal septal defekt ve
ventrikiiler septal defekt idi. Ulkemizdeki eriskin niifusta
DKH’lerin sikhiginin belirlenmesi cokmerkezli ¢alisma-
larla mimkun olacaktir.

Anahtar sézctikler: Erigkin; kalp defekti, dogustan/epidemiyo-
loji; prevalans.

Objectives: Data on adult congenital heart diseases
(CHD) are limited in Turkey. We evaluated the types and
clinical features of CHDs in adult patients followed-up in
our center.

Study design: This study included 200 adult patients
(age >16 years) who were diagnosed as having CHD in
our clinic between April 2006 and January 2009. The
patients were evaluated in three groups based on the
complexity of adult CHD (simple, moderate, or great)
according to the most recent ACC/AHA guidelines.

Results: There were 121 females (60.5%) and 79 males
(39.5%). The mean age was 34.7+13.4 years (range 16 to
75 years) and female-to-male ratio was 1.53. The mean
age was 32.8+14.0 years in males, and 36.0+12.9 in
females. Nearly half of the patients were in the age groups
of 20-29 years (n=46, 23%) and 30-39 years (n=49,
24.5%). According to the ACC/AHA criteria, 145 patients
(72.5%) had simple CHD, 34 patients (17%) had moderate
CHD, and 21 patients (10.5%) had severe-complex CHD.
The mean age tended to decrease as the severity of CHD
increased (35.7+13.7, 33.2+12.4, and 30.5+12.2 years,
respectively). The most common adult CHD was atrial
septal defect (n=105, 52.5%), followed by ventricular septal
defect (n=34, 17%), Ebstein’s anomaly (n=7, 3.5%), and
Eisenmenger’s syndrome (n=6, 3%). Aortic coarctation,
transposition of the great vessels, patent foramen ovale,
pulmonary stenosis, and aortic valve disease showed
equal distribution with five patients (2.5%).

Conclusion: In our study, atrial and ventricular septal
defects accounted for the majority of CHDs in adult
patients (69.5%). Multicenter studies are required to
determine the incidence of CHD among adult popula-
tion in Turkey.

Key words: Adult; heart defects, congenital/epidemiology;
prevalence.
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Dogustan kalp hastaliklar1 (DKH) her 1000 canlt
dogumun sekizinde goriilmektedir.! Son yillarda, tibbi
ve cerrahi tedavide oldugu kadar tanidaki gelismeler
sonucunda, DKH’li bireylerin %80’inden fazlasi eris-
kin doneme kadar yasamaktadir® Amerika Birlesik
Devletleri’nde 800 bin, tilkemizde ise 200 bin yetiskin-
de DKH oldugu tahmin edilmektedir.”! Ingiltere’de 16
yildan fazla yagsamini stirdiiren DKH’li kigiler iizerinde
tekmerkezli yapilan bir arastirmanin® analizlerine
gore, her 100 bin canli dogumda 200 DKH’li hasta-
nin yetigkin yasa ulagabildigi tahmin edilmektedir.”
Tiirkiye’de her y1l bir milyonun iizerinde canli dogum
gerceklestigi diisiiniiliirse, ilerki yillarda erigkin kar-
diyologlarin hi¢ de azimsanmayacak kadar DKH’li
erigkin hasta ile karsilasacagim soyleyebiliriz.[

Yetiskin hastada DKH, cocukluk ¢agina gore fark-
liliklar gostermektedir. Bir¢ok lezyon erigkin yasam-
da farkli 6zellikler kazanmaktadir. Aritmilerin siklig1
artmakta ve ozellikleri farklilik gostermektedir. Kalp
bosluklari siklikla geniglemekte ve ventrikiil disfonk-
siyonu gelisme egilimi artmaktadir.”! Dogustan kalp

hastalig1 olan yetigkin hastalarda, azalmig egzersiz
toleransi, nefes darligi ve aritmiler ortaya cikana
kadar tan1 konamayabilir. Bu hastalarda tedavinin
amaci, hemodinamik stabiliteyi saglamak, kalp yeter-
sizligi ve geriye doniisstiz pulmoner vaskiiler hastalik
gelisimi gibi komplikasyonlar1 dnlemektir.

Dogustan kalp hastalif1 olan erigkin hastalarda,
tan1 ve tedavi yani sira, Onlenmesi olast medikal
sorunlar ile karsilasma konusundaki deneyimlerimiz
de yetersizdir. Kanada Kardiyovaskiiler Dernegi’nin
(Canadian Cardiovascular Society) 1996’da diizenle-
digi bir konferansta, erigskinlerdeki DKH’ye yakla-
sim konusundaki en son gelismeler ve uygulamalar
tartisilmig ve bu konuda ilk kez kapsamli bir rapor
yayimlanmigtir.®? Ardindan Amerikan Kardiyoloji
Birligi (American College of Cardiology), 2000 yilin-
da 32. Bethesda Konferans: sonrasinda erigkinlerde-
ki DKH konusunda ilk kilavuzunu yayimlamistir.”’!
2008 yilinda ise bu kilavuz giincellenmistir.!'%

Ulkemizde erigkinlerdeki DKH iizerine yeterli
calisma bulunmamaktadir. Bu ¢aligmada, klinigimizde

Tablo 1. Eriskinlerde gériilen dogustan kalp hastaliklarinin tipleri

Basit’ Orta*

Agir-Karmasikt

Dogal hastalik
izole aort kapak hastalig
izole mitral kapak hastaligi
(parasit kapak, yarik yaprakgik
disinda)
Kuguk atriyal septal defekt
izole kuiciik ventrikiiler septal

(kismi veya tam)

(kismi veya tam)
Aort koarktasyonu
Ebstein anomalisi

Aorto-sol ventrikul fistllleri
Anormal pulmoner vendz drenaj

Atriyoventrikller septal defekt

Kapakli veya kapaksiz konduitler
Siyanotik kardiyak defektler (tim formlari)
Cift cikish ventrikal

Eisenmenger sendromu

Fontan islemi

Mitral atrezi

Tek ventrikil (ayni zamanda ¢ift giris,

defekt (eslik eden lezyon yok)
Kuclk foramen ovale acgikligi
Hafif pulmoner darlk

Duzeltilmis durumlar
Daha 6nceden baglanmis veya
tikanmig duktus arteriyozus
Duzeltilmis sekundum veya
sinus venozus atriyal septal
defekt (rezidiisuz)
Duzeltilmis ventrikiler septal defekt
(rezidisiz)
‘Bu hastalar siklikla genel medikal
topluluk igerisinde takip edilirler.

Belirgin infindibular sag ventrikdl
¢cikim yolu obstriksiyonu
Ostium primum atriyal septal defekt
Patent duktus arteriyozus (kapanmamig)
Pulmoner kapak darligi (orta veya ileri)
Pulmoner kapak yetersizligi
(orta veya ileri)
Sinus Valsalva fistlli/anevrizmasi
Sinlis venozus atriyal septal defekt
Subvalviler veya supravalviler aort
darhgr (HOKM harig)
Fallot tetralojisi
Ventrikller septal defekt ve beraberinde
Kapak veya kapaklarin olmayisi
Aort yetersizligi
Aort koarktasyonu
Mitral hastalik
Sag ventrikil ¢ikim yolu obstriiksiyonu
Straddling triklispit/mitral kapak
Subaortik darlik
?Bu hastalar periyodik olarak eriskin
dogustan kalp hastaligi merkezlerinde
goriilmelidir.

ortak giris, primitif de denebilir)
Pulmoner atrezi (tim formlari)
Pulmoner vaskuler obstriktif hastaliklar
Buyuk arterlerin transpozisyonu
Trikuspit atrezisi
Trunkus arteriyozus/hemitrunkus
Yukarida dahil edilmemis olan
atriyoventrikiler veya ventriklloarteryel
baglantilarin diger anormallikleri
(capraz kalp, izomerizm, heterotaksi
sendromlari, ventrikiler inversiyon)
"Bu hastalar dtizenli olarak erigkin
dogustan kalp hastaligi merkezlerinde
gorilmelidir.

Tablonun alindigi kaynak: Braunwald Kalp Hastaliklari. 7. baski, Cilt 2, Bélim 56. istanbul: Nobel Tip Kitapevleri; 2008. s. 1489-52.
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DKH tanisiyla izlenen erigkin hastalar iizerine dene-
yimlerimizi degerlendirdik.

HASTALAR VE YONTEMLER

Bu calisma, ayn1 merkezde erigkinlerde goriilen
DKH’lerin dagilimin1 ve olgularin demografik ozel-
liklerini arastirmak icin geriye doniik olarak plan-
landi. Calismaya, Nisan 2006 ile Ocak 2009 tarihleri
arasinda klinigimizde DKH tanisiyla izlenen ve 16
yasindan bilylik 200 hasta alindi. Caligsmaya katil-
may1 kabul eden bireylere calisma konusunda bilgi
verildi ve calisma icin Universitemizin etik kurulun-
dan onay alindi.

Olgular son ACC/AHA kilavuzuna gore basit, orta
diizeyde ve agir karmasik 6zellik tagstyan DKH olmak
tizere li¢ grupta incelendi (Tablo 1).'% Bu gruplardaki
hastalarin 6zellikleri, DKH’lerin goriilme siklig1 ve
tanilarina gore hastalarin cinsiyet ve yas dagilimi
aragtirild.

Dogustan kalp hastaligindan siiphelenilen tiim
hastalara Oncelikle transtorasik ekokardiyografi
uygulandi. Transtorasik ekokardiyografide DKH kusg-
kusu varsa, sag ve sol ventrikiil fonksiyonlari, sag
ve sol atriyum sant orani, pulmoner arter basinci ve
DKH tipi kaydedildi. Transtorasik ekokardiyografi ile
inceleme sonrasinda DKH kugkusu olan tiim hastalar
transozofageal ekokardiyografi (TOE) ile degerlen-
dirildi. Bu incelemede Vivid 7 (GE) ekokardiyografi
cihazi ve 6 MHz prob kullanildi.

BULGULAR

Dogustan kalp hastalig1 olan erigkin hastalarin
121’1 kadin (%60.5), 79’u erkek (%39.5) idi. Yas
ortalamast 34.7+13.4 (dagilim 16-75), kadin/erkek
orani 1.53 bulundu. Erkeklerin yas ortalamasi
32.8+14.0 iken, kadinlarin yas ortalamasi1 36.0+12.9
idi. Yas gruplarina gore siniflandirildiginda, hasta-
lar daha ¢ok 20-29 (46 hasta, %23) ve 30-39 (49
hasta, %24.5) yas gruplarinda yogunlagmakta idi.
Hastaligin ciddiyeti arttikca hasta sayist azalmakta
ve yas ortalamasi diismekte idi. Yas gruplarina
gore erkek ve kadin hastalarin dagilimi Tablo 2’de
gosterildi.

Dogustan kalp hastalari ACC/AHA kilavuzuna
gore lic grupta incelendiginde, 145 hastada (%72.5)
basit DKH, 34 hastada (%17) orta DKH, 21 hastada
(%10.5) agir-karmagik DKH vardi. Yas ortalamasi
hastalik ciddiyeti ilerledik¢e azalma egiliminde idi
(sirasiyla 35.7+£13.7, 33.2+12.4 ve 30.5+12.2). Hasta
gruplarinin yas gruplarina gore dagilimi benzerlik
gostermekte idi (Sekil 1).

Tablo 2. Hastalarin yas gruplarina gére dagilimi

Toplam % Kadin % Erkek %
10-19 36 18.0 15 4.7 21 58.3
20-29 46 23.0 28 60.9 18 391
30-39 49 24.5 36 73.5 13 26.5
40-49 38 19.0 21 55.3 17 447
50-59 22 11.0 16 727 6 27.3
60-69 8 4.0 5 62.5 3 37.5
70-79 1 0.5 - 1 100.0

Erigkin hastalar i¢inde en sik rastlanan DKH atri-
yal septal defekt (ASD) (n=105, %52.5) idi (Tablo 3).
Bunu sirasiyla ventrikiiler septal defekt (VSD) (n=34,
%17.0), Ebstein anomalisi (n=7, %3.5), Eisenmenger
sendromu (n=6, %3.0) ve beser hastayla (%2.5) aort
koarktasyonu, bilyiik arter transpozisyonu, foramen
ovale aciklig1, pulmoner darlik ve aort kapak hastaligi
izlemekteydi (Tablo 3).

En diisiik yas ortalamalar1 pulmoner darlik
(20.8+3.6), aort kapak hastaligi (21.4+8.2) ve aort
koarktasyonu (24.0+12.3) olanlarda, en yiiksek yas
ortalamalar1 ise foramen ovale agiklig1r (42.8+£19.9)
ve ASD (39.4+13.0) gruplarinda goriildii (Tablo 3).
Cinsiyete gore degerlendirildiginde ozellikle ASD
grubunda kadin oran1 daha fazla idi (Tablo 3).

Bagvurunedenlerine bakildiginda, basit DKH’lilerin
siklikla carpinti, nefes darlif1 ve daha az siklikla gogiis
agrisi, bayilma yakinmalartyla klinigimize bagvur-
dugu; orta ve agir-karmagsik DKH’lilerin ise siklikla
egzersiz intoleransi, ¢arpinti, siyanoz, bayilma ve daha
az oranda da hemorajik, tromboembolik ve enfeksiyoz
yakinmalarla bagvurdugu goriildii.

TARTISMA

Tiim kalp hastaliklar1 arasinda nispeten az bir
oranda goriilse de, DKH’ler tedavi edilmedigi tak-
tirde mortalite ve morbiditeye yol acarak hastanin

30
25

0 //r//‘\\
1574-/ /*/‘\\\f\

[0}
©
N
=i
> / \

10 Dogustan @ Basit \\

kalp W Orta
5 hastaligi A Agir-karmasik
)
10-19 ' 20-29 | 80-39 = 40-49 ' 50-59 | 60-69
Yas gruplan

Sekil 1. Dogustan kalp hastaliklarinin ciddiyet siniflamasi ile
yas gruplari arasindaki iligki.
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Tablo 3. Dogustan kalp hastaliklarinin tanilara gére dagilimi ve olgularin yas ortalamasi

Toplam % Ort. yas Kadin % Erkek %
Atriyal septal defekt 105 52.5 39.4+13.0 68 64.8 37 352
Ventrikller septal defekt 34 17.0 27.2+8.7 18 52.9 16 4741
Ebstein anomalisi 7 3.5 33.7£12.6 2 28.6 5 71.4
Eisenmenger sendromu 6 3.0 28.3+9.6 4 66.7 2 33.3
Aort koarktasyonu 5 25 24.0+12.3 1 20.0 4 80.0
Buyuk arter transpozisyonu 5 2.5 37.8+18.2 3 60.0 2 40.0
Foramen ovale acikhgi 5 2.5 42.8+19.9 2 40.0 3 60.0
Aort kapak hastaligi 5 25 21.4+8.2 4 80.0 1 20.0
Pulmoner darlik 5 25 20.8+3.6 2 40.0 3 60.0
Fallot tetralojisi 3 1.5 39.2+11.2 2 66.7 1 33.3
Tek ventrikdl 3 1.5 37.0+7.2 2 66.7 1 33.3
Atriyoventrikller septal defekt 3 1.5 37.3+11.7 1 33.3 2 66.7
Diger kardiyak lezyonlar® 14 7.0 29.0+12.9 12 85.7 2 14.3
Toplam 200 100.0 34.7+13.4 121 60.5 79 395

*Duktus arteriyozus acikligi (n=2), sinlis Valsalva fistli (n=2), konduitler(n=2), trunkus arteriyozus (n=2), mitral kapak hastaligi (n=1),
infindibular sag ventrikil ¢ikim yolu obstriiksiyonu (n=1), supravalviler aort darligi (n=1), ¢ift ¢ikish ventrikil (n=1), Fontan iglemi (n=1),

triklispit atrezisi (n=1).

yasam siiresini sinirlar. Dogugtan kalp hastalikli
erigkinlerin tedavisi ile ilgilenen ilk merkezin calis-
malar1 1960’11 yillarda Kanada’da baglatilmig, 1970’li
yillardan sonra bu konuda hizmet veren merkezlerin
sayis1 artmaya baslamigtir. Bat1 iilkelerinde ve iilke-
mizde canli dogan bebeklerde DKH %0.8 oraninda
goriilmektedir."* Son 40-50 yilda tibbi ve cerrahi
tedavide oldugu kadar tanidaki gelismeler sonucunda
DKH’li bireylerin %80’den fazlasi erigkin yaglara
kadar yagsamaktadir.” Bu gelismeler 1g1§inda, yakin
zamanda, DKH olan erigkinlerin sayisinin, DKH olan
cocuklardan daha fazla olacagi tahmin edilmektedir.

Tiirkiye’'de DKH’lerin goriilme sikli§ini aragtir-
mak amaciyla yapilmis az sayida aragtirma bulun-
maktadir." Ulkemizde Kursaklioglu ve ark.'s! 20-22
yaslarindaki erkek hastalar arasinda DKH oranim
9%0.07 bulmuglar ve DKH’lerin siklik sirasint ASD
(%35), VSD (%26), pulmoner darlik (%13), Fallot tet-
rolojisi (%4.7) ve duktus arteriyozus agikligi (%4.5)
olarak bildirmiglerdir. Caligmamizda da erigkin has-
talar i¢inde en sik rastlanan DKH tipi ASD (%52.5)
idi, bunu sirasiyla VSD (%I17), Ebstein anomalisi,
Eisenmenger sendromu, aort koarktasyonu, bilyiik
arter transpozisyonu, foramen ovale acikligi, pul-
moner darlik ve aort kapak hastaligi izlemekteydi.
Aort koarktasyonu, Ebstein anomalisi, foramen ovale
aciklig1, pulmoner darlik ve atriyoventrikiiler septal
defekt gruplarinda erkek orani, diger gruplarda kadin
orani daha fazla idi.

Atriyal septal defekt erigkinlerde en sik gbzlenen
DKH’dir."®! Bu hastalar, halsizlik, egzersiz intoleransi,
nefes darlig1 ve carpinti yakinmalariyla bagvururlar.
Calismamizda da en sik rastlanan ASD (%52.5) idi

ve bu hastalar foramen ovale aciklig1 olan hastalardan
sonra en yasli grubu olusturmaktaydi (Tablo 3). Bu
grupta kadin hasta sayis1 68 (%64.8), erkek hasta say1-
s1 37 (%35.2) ve kadin/erkek orani 1.83 idi. Literatiirde
ve calismamizda da goriildiigii iizere, DKH’lere
kadinlarda daha fazla rastlanmaktadir. Kursaklioglu
ve ark.nin'"® caligmasi sadece erkek hastalarda yapil-
digindan ilkemizin DKH sikligim1 ve cesitliligini
tam olarak yansitmamaktadir. Calismamizda erigkin-
lerdeki ASD siklig1 literatiirdeki diger calismalarla
karsilagtirildiginda daha yiiksek idi. Bunun nedeni,
transkateter yontemi ile ASD kapatma isleminin
yapildig1 bir klinik olmamizdan dolayr ASD’li hasta-
larin daha fazla bagvurusu olabilir. Uzun ve ark.nin!'”!
2007’de 240 ASD olgusunda yaptig1 ¢caligmada en sik
ASD tipi ostium sekundum (%82) saptanmis, bunu
siniis venozus tipi (%12) ve ostium primum tipi (%7)
izlemigtir. Literatiirde de, en sik ostium sekundum
tipi (%75) goriilmekte, bunu ostium primum (%15)
ve siniis venozus tipi (%10) izlemektedir.'"® Koroner
siniis tipine ise cok ender (%]1’den az) rastlanmaktadir.
Atriyal septal defektli 105 olgunun 99’unda (%94.3)
ostium sekundum tipi, dérdiinde (%3.8) siniis venozus
tipi, ikisinde ise (%1.9) ostium primum tipi izlendi.
Sekundum tipi ASD’nin daha sik izlenmesi, yine
sekundum ASD’lerin perkiitan yolla kapatilmast igin
referans merkez olmamizla agiklanabilir."?!

Ventrikiiler septal defekt bebeklerde %0.30-0.35
oraninda goriiliir ve ¢cocukluk déneminde en sik kargi-
lagilan DKH’dir.?”" Ancak, kii¢iik VSD’lerin zamanla
kendiliginden kapanmasiyla yetigkinlerde goriilme sik-
lig1 giderek azalmaktadir. izole VSD’lerin %70-80’ini
perimembrandz tip olustururken, %20-25’ini muskiiler
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tip olusturmaktadir.?"! Caligmamizdaki olgularda VSD
orant %I17 idi. Hastalarin 18’1 kadin (%52.9), kadin/
erkek orani 1.1 ve yas ortalamasi 27.3+8.7 idi (Tablo
3). Bu hastalari 29’unda (%85.3) perimembrandz tip,
besinde (%14.7) muskiiler tip VSD vardi. Ventrikiiler
septal defekti bulunan erigkin hastalarda en sik izlenen
semptomlar efor dispnesi ve egzersiz intoleransidir.
Semptomlarin ciddiyeti, defektin boyutuna, soldan
saga santin derecesine, pulmoner arter basinci ve
direncteki artisa bagh olarak degismektedir. Bu hasta-
lar, Eisenmenger sendromu gelismeden 6nce VSD’nin
cerrahi veya transkateter yontem ile kapatilmasi agisin-
dan degerlendirilmelidir.

Ebstein anomalisi nadir goriilen bir dogustan
anomalidir ve DKH’ler i¢inde %0.6 oraninda goriil-
mektedir.”? Erken yaslarda hastalar sagdan sola
santtan dolay1 sag kalp yetersizligi semptomlar1 ve
siyanoz ile bagvururken, erigkin yasa ulasan hasta-
larda ise yorgunluk, nefes darligi, carpinti ve presen-
kop yakinmalar1 izlenir. Dogustan kalp hastalarinda
Wolff-Parkinson-White (WPW) sendromu en sik
(%30) Ebstein anomalisi olanlarda goriilmektedir.
Klinigimizde Ebstein anomalisi saptanan yedi hasta-
nin iicline WPW tanisiyla elektrofizyolojik ¢alisma ve
supraventrikiiler tagikardi icin ablasyon uygulandi.

Biiyiik arter transpozisyonu DKH’ler icinde yak-
lagik %7-8 oraninda goriilmektedir.”® Biiyiik arter
transpozisyonu, aortun tamaminin veya bilylik bir
boliimiiniin sag ventrikiilden ¢ikmasi ile birlikte, pul-
moner arterin tamaminin veya bilyiik bir boliimiiniin
sol ventrikiilden c¢ikmasi seklinde tanimlanabilir.
Hastalarda genellikle yorgunluk, nefes darligi, efor
intolerans1 ve presenkop gibi 6zgiil olmayan sika-
yetler goriilebilir. Zamaninda ve uygun cerrahi giri-
sim ile diizeltme sansi bulunan bu hastalarin yasam
beklentisi normale yakin olmaktadir. Biiyiik arter
transpozisyonu olan bes hastaya da erken donemde
diizeltme ameliyat1 yapilmisti.

Aort koarktasyonu DKH’ler i¢inde %6-8 oraninda
goriilmektedir.*¥ Hastalar siklikla erigkin yasa kadar
semptomatik olmadigindan hipertansiyonu bulunan
geng erigkinler ozellikle aort koarktasyonu acisin-
dan dikkatle degerlendirilmelidir. Hastalarin baglica
yakinmalar1 bag agrisi, burun kanamasi ve bacaklar-
da giicstizliik olmakla birlikte, daha ciddi olgularda
anjina ve kalp yetersizligi belirtileri goriilebilmekte-
dir. Calismamizda aort koarktasyonu tanisiyla izlenen
bes hasta en geng hasta gruplarindan birini (ort. yas
24.0+12.3) olusturmaktaydi. Bu grubun bir diger 6zel-
ligi de erkek hasta oraninin en yiiksek oldugu (%80)
grup olmastydi. Bu grupta iki hastaya perkiitan yolla

stent-greftleme iglemi, bir hastaya da cerrahi tedavi
uygulandi.

Sol ventrikiil ¢ctkim yolu darliklari, aort kapak
hastaliklar1, subvalviiler ve supravalviiler aort dar-
liklarindan olugsmaktadir. Hastalarda goriilen bagslica
semptomlar, egzersiz intoleransi, yorgunluk, anji-
na pektoris, ortopne ve bayilmadir. Dogustan kalp
hastaliklar1 icinde %3-8 oraninda goriilmektedir.?”
Bu grubun %60’ 1na yakinini aort kapak hastaliklari
olusturmaktadir. Calismamizda yedi hasta (%3.5) bu
grupta yer aldi. Bunlarin besinde aort kapak hastaligi,
ikisinde supravalviiler aort darlig1 vardi.

Fallot tetralojisi yaklasik olarak her 10 bin dogum-
da 3-6 oraninda goriiliir ve DKH’lerin %5-15’ini olus-
turur.?® Yasamin ilk yillarinda ilerleyici hipoksemi
gelistiginden dolay1, hastalarin erigkin yasa kadar
saglikli kalabilmeleri diizeltme ameliyatina baglidir.
Hastalarda carpinti, efor dispnesi, sag kalp yetersizligi
belirtileri, presenkop ve senkop yakinmalar1 gorii-
lebilir. Cerrahi onarim yapilmayan hastalarda, sag
ventrikiil ¢ikig yolu darliginin derecesine bagli olarak
santral siyanoz goriiliir. Caligmamizda izlenmekte
olan ii¢ hasta ameliyat edilmisti.

Atriyoventrikiiler septal defekt DKH’ler iginde
%3-5 oraninda goriilmektedir.*! Kismi veya tam
olmak tiizere iki ana grupta incelenir ve kismi olani
daha sik izlenir. Atriyoventrikiiler septal defekt bazi
dogustan anomalilerle (Ellis-van Creveld sendromu,
Down sendromu, aspleni ve polispleni sendromu)
birlikte daha sik goriilmektedir. Bu hastalarda erigkin
donemde halsizlik, egzersiz intoleransi, ¢arpinti ve
siyanoz yakinmalar izlenebilir.

Pulmoner darlik DKH’ler icinde yaklagik %7-12
oraninda goriilmektedir ve sag ventrikiil ¢ikis yolu dar-
liklarinin  %80-90’inin1 olugturmaktadir.””! Hastalar
erigkin yasta sag kalp yetersizligi ve efor dispnesi
semptomlari ile klinige bagvurur. Calismamizda bu
gruptaki hastalar en genc¢ grubu (ort. yas 20.8+3.6)
olusturmaktaydi. Bu hastalarin dordiine pulmoner
balon valviiloplasti uygulandi.

Tek ventrikiil nadir goriilen bir dogustan kalp
anomalisidir. Tiim dogustan kalp defektlerinin %1’ini
olusturmaktadir.®® Tedavi edilmeyen hastalarda
prognozun kotii olmast nedeniyle, ameliyat olmadan
erigkin yasa ulagabilen hasta sayis1 son derece azdir.
Ozellikle 20-30’lu yaslarda gelisen aritmi ve kalp
yetersizligi nedeniyle hastaneye yatig sikliklari art-
maktadir.

Kaemmerer ve ark.min®”! ileriye doniik ve cok-
merkezli yaptiklart bir yillik takipte, DKH olan
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erigkinlerde acile bagvuru nedenleri siklik sirasina
gore sOyle bildirilmistir: Aritmi (%37), akut kalp
yetersizligi (%26), enfeksiyon (%11), bayilma (%5),
tromboemboli (%4), gogiis agrisi, hemoraji ve kalp
durmasi. Bu hastalarin hastaneye yatisinda en 6nemli
nedeni olusturan aritmiler ayni zamanda giderek artan
mortalite ve morbidite nedeni haline gelmistir.*” Bu
hastalarin bircogunda gecirilen ameliyat ve degisen
kardiyak anatomiden dolay1 aritminin cinsi ve siklig1
farklilik gostermektedir. En sik goriilen aritmiler atri-
yal aritmiler olmakla birlikte, ventrikiil tasikardisi,
ani oliim ve atriyoventrikiiler bloklar da izlenmekte-
dir. Bu hastalar, aritmi agisindan uygulanan medikal
tedavinin yaninda, kalp pili, ICD, ablasyon islemleri
ve gerekirse cerrahi tedavi acisindan deneyimli kardi-
yologlar tarafindan degerlendirilmelidir.

Erigkin DKH olanlarin bir kisminda sagdan sola
sant sonucunda siyanoz gelismektedir. Calismamizda
11 hastada (%5.5) siyanoz izlendi. Engelfriet ve
ark.nin®" 72 Avrupa merkezinde DKH olan 4 110 eris-
kinde yaptig1 calismada, en diisiik bes yillik sagkalim
oranit (%87.4) siyanotik defekti bulunan olgularda
goriilmiistiir. Gelisen hipokseminin ciddi hematolojik
sonuglara yol acarak bir¢ok organmi etkileyebilmesi
nedeniyle, siyanotik defektli hastalara multidisipliner
yaklasim gerekmektedir. Siyanoz geligen hastalarda
hiperviskozite semptomlari, egzersiz kapasitesi ve
arteriyal satiirasyondaki degisimler dikkatli takip
edilmeli, endokardit ve pnomokok enfeksiyonlara
kars1 profilaksi uygulanmalidir. Bu hastalar palyatif
cerrahi girisimler (Blalock-Taussing sant, Potts sant,
Glenn sant, vb.) ve gerektiginde transplantasyon icin
degerlendirilmelidir.

Dogustan kalp hastaligi olan erigkinler, gebe-
lik, meslek secimi, efor kapasitesi ve yasam tarzi
konusunda ayrintili bir sekilde bilgilendirilmelidir.
Kadin hastalarin biiyiik ¢ogunlugu kontrollii takip ile
gebeligi tolere edebilir.*? Bu tiir hastalarda gebelik
oncesinde genetik danigmanlik yapilmali ve fonksiyo-
nel kapasite ayrintili bir sekilde degerlendirilmelidir.
Hastalarin risk degerlendirmesi yapilmali ve dzellikle
yliksek risk grubunda bulunan hastalar (Eisenmenger
sendromu, ciddi aort darlig1 ve koarktasyonu, pul-
moner hipertansiyon, siyanotik kalp hastalig1 ve sol
ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu <%35) dogum kontrolii
acisindan bilgilendirilmeli ve gerekli durumlarda
gebelik sonlandirilmalidir.

Son kilavuzlarda, DKH olan yetigkin bireylere
bagarili bir hizmet sunmanin ilk basamagi olarak
uzmanlagsmig bir gecis kliniginin bulunmasi gerek-
tigi vurgulanmaktadir. Erigskin kardiyologlari, DKH

olan yetigkin hastalardaki karmagik ve genis boyutlu
sorunlarla baga cikacak kadar deneyimli degildir.
Cocuk kardiyologlarinin ise, cocuklara hizmet verilen
tibbi ortamda, erigkinlerdeki medikal sorunlarla basa
cikmalar1 beklenemez. Bunun i¢in, ¢cocuk ve erigkin
kardiyologlarinin birlikte calismalar1 gerekmektedir.

Geriye doniik gergeklestirilen bu arastirmada elde
edilen bulgularin tek bir merkezden derlenmis olmasi
calismayi sinirlayict bir etken gibi goziikse de, iilke-
mizde erigskinlerde karsilagilan DKH’ler konusun-
da ayrintili bir ¢alismanin olmayigi bu aragtirmaya
ayr1 bir onem kazandirmakta ve arastirmayi daha
kapsamli c¢alismalar icin tesvik edici kilmaktadir.
Ulkemizdeki eriskin niifusta DKH’lerin gercek sikli-
ginin belirlenmesi cokmerkezli calismalarla miimkiin
olacaktir.
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