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KONJENITAL KALP HASTALIKLARI

Uzm. Dr. Serkan ERTUGAY
Dog¢. Dr. M. Fatih AYIK*
Prof. Dr. Yiiksel ATAY*

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,

Kalp Damar Cerrahisi Anabilim Dali

*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,

Cocuk Kalp ve Damar Cerrahisi Bilim Dali

Konjenital kalp hastaliklari (KKH), embriyolojik gelisim
sirasinda olusan, genetik ve cevresel faktorlerin rol
aldigi disunulen kardiyak patolojileri ifade eder.
Konjenital kalp hastaliklarina neden olabilen genetik
faktorler arasinda en siklikla Trizomi 21 (Down
Sendromu), Trizomi 13 ve 18, 22q11 mikrodelesyonu
(Di George Sendromu), Holt Oram Sendromu,
Noonan Sendromu ve Alagille Sendromu gézlenmek-
tedir. Cevresel faktorler icerisinde maternal Rubella
infeksiyonu, cesitli hastaliklar (sistemik lupus) ve
gebelikte alkol ve ilag kullanimi (hidantoin, lityum,
thalidomide) bulunmaktadir. Konjenital kalp hastalik-
lari dogumdan hemen sonra bulgu verebilecegi gibi,
yasam boyunca bulgu ve semptom olusturmayabilirler
(2).

Konjenital kalp hastaliklarini iyi tedavi edebilmek

adina kardiyak gelisim evreleri iyi anlasiimalidir (2).
Bu amagla, kardiyak anatomi morfolojik ve segmental



olarak iki c¢ergevede tanimlanmistir. Morfolojik
anatomi yapisal O&zellikleri anlatirken, segmental
anatomi kalbin odaciklarinin birbirleri ile iliskisini
anlatmaktadir. Bu iki tanimlama yontemi ile kardiyak
yap! ve gelisim konusunda nomenklatlr olusturul-
mustur. Segmental anatomi sirasiyla viseroatriyal
situs, ventrikul topolojisi ve buylk arterlerin pozisyo-
nuna gore ug¢ harf ile tanimlanir. Normal gelisim situs
solitus, d-loop, situs solitus (S, D, S) seklindedir.
Embriyoda kardiyovaskuler gelisimin temelleri 3-5.
haftalar arasinda atilir. Mezenkimal hicre gelisimini
anjiyojenik hicre olusumu takip eder. Damar yapilarin
olusmasi ile dorsal aorta olusumu tamamlanir. Bu
surecin sonunda endokardiyal tlplerin birlesmesi ile
kalbin prototipini olusturan kardiyak loop olusur. Bu
yapi iki kutup (aortik arki olusturacak arteryel kutup,
vendz drenaji saglayan venoz siniis) ve ¢ santral
odaciktan olusur. Daha sonra santral odacigin venéz
tarafindan atriyum gelisirken, arteryel tarafindan sol
ventrikll, orta kismindan ise sag ventrikil gelisir. Duz
olan kardiak loop’ta dorsokraniyal ve ventrokaudal
katlanma meydana gelir. D-loop dedigimiz bu doénus
sonrasi ventrikiller normal pozisyonlarini alirlar
(atriyoventrikiler uyum). Kalbin odaciklari normal
pozisyonlarina yerlesir. Kalbin i¢ kismindan bakildi-
ginda atriyum ve ventrikilde septasyon dokulari
belirir, bununla birlikte atriyoventriktler olukta derin bir
invajinasyon olur ve AV kanal olusur. Bu kanalda
endokardiyal yastiklar genigler ve atriyumventrikiler
odaciklari birbirinden ayrilirlar. Daha sonra interventri-
kuler oluktan muskuiler septum gelisir. Ayni zamanda
atriyal oluktan septum primum belirir ve foramen
primumu olusturur. Bu slregte septum primum



uzerinde beliren delikgikler birlesip foramen sekun-
dumu olustururken, septum primum kapanir. Septum
sekundum geliserek bu delikte perde olusturur ve fetal
dolasimda tek yonlii akim saglar. interventrikiiler
septumun kapanmasi ise trunkal yapi iginde, ileride
aort ve pulmoner arteri ayiracak spiral septum
gelismesiyle olur. Aortikopulmoner septum da denilen
bu yapinin olusumu ile aorta sag ve arkada, pulmoner
arter sol ve ondeki yerini alir. Ayrica iki yapi da
birbirinden ayrilmig olur. Boylece kardiyak gelisim
tamamlanir. Bu karmasik stirecin herhangi bir nokta-
sinda olugsacak bozukluk konjenital kalp hastaligina
sebep olur (2).

Konjenital Kalp Hastaliklarinda Siniflandirma

Hastalarda siyanoz olup olmamasina goére siniflan-
dirma yapilir (1,3). Asiyanotik ve siyanotik KKH’larinin
dagihmi agagidaki tablodaki gibidir.

Tablo-1. Konjenital Kalp Hastaliklarinda Siniflandirma (1,3).

Asiyanotik KKH Siyanotik KKH
1. Ventrikiiler Septal Defekt 1. Fallot Tetralojisi
2. Atrial Septal Defekt 2. Pulmoner Stenoz
3. Patent Duktus Arteriyozus | 3. Blylk Arter
4. Aort Koarktasyonu Transpozisyonu
5. Konjenital Aort Stenozu 4. Pulmoner Atrezi
6. Aortopulmoner Pencere 5. Trikuspit Atrezisi
7. Atrioventrikler Septal 6. Trunkus Arteriyozus
Defekt 7. Total Anormal
8. Mitral Stenoz Pulmoner Ven6z
Dénus
8. Hipoplastik Sol Kalp
Sendromu
9. Ebstein Anomalisi




Konjenital Kalp Hastaliklarinda Semptomatoloji

Konjenital kalp hastaliklari dogumdan hemen sonra
bulgu verebilecegi gibi, vyillarca sessiz kalabilir.
Dogumdan sonra yapilan ilk muayenede duyulan
kardiyak Gfirim, dogum sonrasi saptanan santral
siyanoz, ileri zamanlarda ortaya c¢ikan solunumsal
zorluk, sik gecirilen akciger enfeksiyonlari, senkop,
beslenme guglikleri ve gelisim problemleri KKH
dustndiren bulgulardir (4). Daha spesifik olarak,
parmaklarda ¢omaklasma, alt ekstremitede nabiz-
sizlik, diferansiye siyanoz (Ust ekstremite asiyanotik,
alt ekstre-mitede siyanotik) gorulebilir. Dogum sonrasi
olugan pulmoner kan akimi KKH’inda semptomlar
belirlemektedir. Azalmis pulmoner kan akimi hipoksi
ve siyanoz yaratirken, artmis pulmoner kan akimi sol
ventrikllde yuklenme ve pulmoner hipertansiyon
yaratir. Kalp yetmezligi tablosu gelisen cocuklarda
takipne, dispne, ortopne gorilebilir. Asiyanotik (sol-
sag santh) olarak baslayan bir hastalik ileri dénemde
siyanotik (Eisenmenger Sendromu) hale gelebilir (5).

Konjenital Kalp Hastaliklarinda Tani

Klinik degerlendirme KKH tanisinda blyuk énem tasir.
Hastanin semptomlari (detayl 6yku), kardiyak muaye-
nesi (oskiltasyon ve nabiz muayenesi), arteryel
tansiyon ve oksijen saturasyonu Olgimu tanidaki ilk
asamalardir (6). Elektrokardiyografi (EKG) aritmi, ileti
kusurlari ve kompanzatuvar degisiklikler acisindan
fikir verir. Akciger grafisi kardiyomegali ve pulmoner
damarlanma acisindan 6nem tasir. Ekokardiyografi
KKH tanisinda birincil 6neme sahip bir tetkiktir. Gerek
kalbin anatomik yapisi gerek fizyolojik durumu ile ilgili
bilgiler verir. GUnumuzde gelistiriimis U¢ boyutlu
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ekokardiyografi teknolojisi ile bu bilgiler daha detay-
landinimaktadir. Bu tetkikin en buylk dezavantaji,
tecribeli bir uygulayici gerektirmesidir. Kardiyak
manyetik rezonans (MR) gorintileme ekokardiyog-
rafiye alternatif bir ydntem olup ayni bilgiler edinilebilir.
Ekokardiyografide siUphe uyandiran patolojilerin
tanisinda énemli rol oynar. Kardiyopulmoner egzersiz
testi, hastanin yasam Kkalitesi, egzersiz kapasitesi,
egzersize yanit olarak gelisen kan basinci ve aritmi
hakkinda fikir verir. Ayrica uzun doénem izlemde
hastanin fonksiyonel kapasitesini degerlendirmeye
yarar. Kardiyak kateterizasyon tani amagli olarak, ana
vaskuler yapilarin degerlendiriimesi, pulmoner vasku-
ler rezistans olgiimu, sol ve sag ventrikil fonksiyon-
larinin de@erlendiriimesi, odaciklar arasi basing farkla-
rinin 8lgimu, sant miktarinin saptanmasi, koroner
arterlerin goérintilenmesi agisindan 6nem tasir (6,7).

Konjenital Kalp Hastaliklarinda Tedavi

Konjenital kalp hastaligi tedavisinin unsurlari medikal
tedavi, girisimsel tedavi ve cerrahi tedavidir (8).
Medikal tedavinin unsurlari antiaritmik, antikonjestif,
inotropik, antihipertansif ve pulmoner vazodilator
ajanlardir. Girisimsel yontemlerle atriyal ve ventikiler
septal defektlerin  kapatiimasi, patent duktus
arteriozus (PDA) kapatilmasi veya stentlenmesi, balon
atriyal septostomi, koarktasyonun balon dilatasyonu,
aortapulmoner kollaterallerin oklizyonu saglanabil-
mektedir. Cerrahi tedavi, palyatif ve dizeltici olmak
Uzere iki amagla uygulanmaktadir. Palyatif amach
sistemik dolagsim ile pulmoner dolagim arasina sant
aclimasi, vendz akimi pulmoner yataga ydnlendirmek
icin kava-pulmoner sant aciimasi, pulmoner kan



akimini azaltarak vaskller yatagi korumak igin
pulmoner bantlama, sag-sol santi arttirmak igin atriyal
septektomi uygulanmaktadir. Dizeltici cerrahi girisim-
ler ise, patolojiyi tamamen dlzeltme amagh veya
normal fizyolojiyi saglama amaciyla uygulanmaktadir.
Duzeltici cerrahi girisimler konjenital defekte 0zgl
olarak uygulanmaktadir (1, 8).

Atriyal Septal Defekt

Atriyal Septal Defekt (ASD) atriyal septumun herhangi
bir noktasinda, degisik bulylklerde olabilen agikligi
ifade eder (9). Embriyolojik gelisim evresinde ilk
olarak septum primum olusmaktadir. Ancak daha
sonra septum primumun Ust kisminda agikliklar
olusur. Bu agikliklar daha sonra olusan septum
sekundum tarafindan kapatiimaktadir. Bu iki septum
arasinda kalan foramen ovale fetal kan akiminin
yonlinu belirlemektedir. Dogumla birlikte sol atriyal
basing yikselir ve foramen ovale perde gibi kapanir.
Patent foramen ovale (PFO) tanimi bu kapanmanin
olmamasidir ve ASD'den farkli olarak tanimlanir (2).
Bu hastalik ilk olarak 1934 yilinda Roesler tarafindan
tanimlanmig, 1948 yilinda Murray tarafindan deneysel
olarak tedavi edilmistir (2). Atriyal Septal Defekt, izole
veya endokardiyal yastik defektlerinin pargasi olabile-
cegi gibi, persistan sol superior vena kava, anormal
pulmoner vendz dénus, pulmoner stenoz, mitral kapak
patolojileri ile birlikte de saptanabilir. Atriyal Septal
Defekt birbiri ile kesisen birkag sekilde siniflandiril-
maktadir. En sik kullanilan siniflandirma asagidaki
gibidir (10).



Atriyal Septal Defekt Tipleri ve Sikliklar

1. Primum Tip ASD (%15),
2. Sekundum Tip ASD (%80, Fossa Ovalis tipi),
3. Sinus Venosus Tipi ASD:
a. Superior Vena Kaval Tip (%5),
b. inferior Vena Kaval Tip,
4. Koroner Sinus Tipi ASD (%1).

Klinik Bulgular ve Tani

Sol atriyumdan sad atriyuma gegis derecesi klinik
gidisatin belirleyicisidir, uzun yillar semptom olustur-
mayabilir. Siklikla 4. dekattan 6nce semptomlar ortaya
cikar. Eforla gelen nefes darlidi, sik gecirilen akciger
enfeksiyonlari, atriyal aritmi habercisi olan palpitasyon
en sik hastalik bulgulandir. Nadir olarak paradoksal
emboliye bagli serebral olaylar ve santin yénunin
degismesine bagl olarak siyanoz ile klinige yansi-
yabilir. Fizik muayene bulgulari olarak parasternal
bdlgede kalp atiglarinin belirginlesmesi, ikinci kalp
sesinin sabit giftlegsmesi, pulmoner odakta midsistolik
ufarim, trikuspit odakta middiyastolik Gfurim sapta-
nabilir. Kalp yetmezliginin geligtigi durumlarda juguler
ven6z dolgunluk, hepatomegali, assit ve periferik
6dem gorulebilir (9,10).

Tani amaciyla c¢ekilen akciger grafisinde sag atriyum,
sag ventrikil ve pulmoner arter golgelerinde genis-
leme, pulmoner vaskuler yapilarda belirginlik saptanir.
Elektrokardiyografide (EKG) sag aks deviasyonu ve
inkomplet sag dal blodu siklikla goériimektedir.
Transtorasik ekokardiyografi (TTE) ile fossa ovalis tipi



ASD’lerde septumdaki gegis gorintilenebilmektedir.
Diger tiplerde ise, indirekt bulgularla (sag yapilarda
genislik, anormal septal hareket) ASD tanisindan
stphelenilir (9,10). Trans6zofageal ekokardiyografi
(TEE) ile defektin varligi ve vyeri kesin olarak
tanimlanirken, tedaviyi yonlendirmesi agisindan ek
kardiyak anomaliler ve defektin o6zellikleri detayli
sekilde incelenebilmektedir (11,12). Kardiyak kateteri-
zasyon, tipik ve komplike olmayan ASD vakalarinda
gerekmemektedir. infantlarda ek kardiyak anomali
ihtimali agisindan, adélesanlarda ise pulmoner arter
basinci (PAP) ve pulmoner vaskiiler rezistans (PVR)
olcimu igin kateterizasyon uygulanmaktadir. Koroner
anjiyografi, ek koroner hastaligi acisindan 35 yas Usti
hastalarda agik kalp cerrahi Oncesi uygulanabil-
mektedir (9, 10).

Parsiyel Anormal Pulmoner Venéz Déniis (PAPVD)

Parsiyel Anormal Pulmoner Venéz Dénis, pulmoner
venlerin bir kisminin sol atriyum yerine sag atriyum
veya dallarina baglanmasidir. Bu patoloji izole olabile-
cegi gibi, ASD ile kombine olarak da gorulebilir. Bu
patolojide Klinik bulgular ve seyir ASD ile benzerdir.
En sik birlikte gorilen anormallikler asagidadir (13):

1. Sinus Venosus Malformasyonu: Sagd superior
pulmoner ven (RSPV) superior vena kava'nin (SVC)
alt bolimiine veya sag atriyum ile birlesme bdlgesine
baglanir. En sik goérilen tipidir. Siklikla superior kaval
tip ASD ile birliktedir. SVC alt kismi dilatedir.

2. Sag superior pulmoner venin SVC’a baglanmasi:
Sag superior pulmoner ven, ASD olmadan, tamamiyle



SVC’a baglanir. Superior vena kava’nin alt kisminda
dilatasyon yoktur.

3. Sag pulmoner venlerin sag atriyuma baglanmasi:
Tdm sag pulmoner venler direkt olarak sag atriyuma
baglanirlar. 1zole olabildigi gibi PFO ile birlikte olabilir.

4. Sag pulmoner venlerin IVC’ya baglanmasi
(Scimitar Sendromu): Sag pulmoner venlerin diaframi
yarimay seklinde gecerek, IVC ile sag atriumun
birlestigi yere agilmasidir. Izole olabildigi gibi fossa
ovalis tipi ASD birlikte olabilir. Ayrica sag akciger
hipoplazisi, mediastinal kayma ve kalbin dekstrapo-
zisyonu eslik edebilir.

5. Anormal sol pulmoner ven baglantisi: Sol pulmoner
venlerin vertikal ven araciligiyla sol innominat vene
baglanmasidir. Fossa ovalis tipi ASD eslik edebilir.
Nadiren koroner sinus, SVC veya sag atriyuma da
direkt baglanabilir.

Ventrikiiler Septal Defekt

Ventrikiler Septal Defekt (VSD), interventrikller
septumdaki tek veya cogul acikliklari ifade eder (1,5).
Tim konjenital kardiyak hastaliklar iginde %15-30
arasi gorulmektedir. Dogumla birlikte pulmoner
vaskiler rezistansin dismesi, sol atriyum ve sol
ventrikdl basinglarinin yikselmesi ile sol ventrikulden
sag ventrikule akim olugur. Ventrikiler Septal Defektin
yeri ve sant miktarn klinik gidisati belirlemektedir.
Ventrikiler Septal Defekt izole olabildigi gibi, diger
konjenital patolojilerin  (Fallot Tetralojisi, Komplet
Atriyoventrikiler Kanal Defekti, Anatomik Duzeltilmis
Buydk  Arter Transpozisyonu (BAT), Trunkus
Arteriyozus) bir pargasi olarak da gorilebilir.



Ventrikller Septal Defekt, ilk olarak 1954 yilinda
Lillehei tarafindan kardiyopulmoner baypas altinda
kapatiimistir. Ventrikiler Septal Defekt septumdaki
lokalizasyonuna gore siniflandiriimaktadir (1,3,5).

Ventrikiiler Septal Defekt’lerin Morfolojik
Siniflandirniimasi ve Sikliklar

1. Perimembranéz tip VSD (%80): inlet, Anterior,
Outlet

2. Muskiiler tip VSD (%5): Outlet, Trabekiiler, inlet,
Apikal

3. Doubly committed subarterial tip VSD (%5-10)
4. inlet septal tip VSD (<%5): Atriyoventrikiiler septal

5. Malalignment tip VSD: Anterior (Fallot tetralojisi),
Posterior (Interrupted ark veya koarktasyon) veya
Rotasyonel (Taussig-Bing)

Klinik Bulgular ve Tani

Klglk captaki ve ozellikle muskiler tip VSD’ler kas
tabakalarinin gelismesi ile spontan olarak kapanmak-
tadirlar. Yine kigik membrandz VSD’ler, fibréz doku
olusumu ve trikispit kapagin septal yapilari ile
kapanmaktadir. Net olarak bilinmese de, dogumda
saptanan VSD’lerin %70’'i kapanmaktadir. Genellikle
yasamin ilk iki yilinda tani konur. Sant miktari
hastanin klinik durumu ve pulmoner hipertansiyon
derecesini belirler. Santin yéni ve akimi ise PVR,
defekt ¢api, sol ve sag ventrikil fonksiyonlari ve sag
ventrikdl ¢ikis yolu obstriksiyonuna gére belirlenir.
Tedavi edilmezse, c¢ocukluk c¢aginin sonlarinda
Eisenmenger Sendromu gelisebilir. Ventrikller septal
defektin varligi infektif endokardit agisindan ciddi risk
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olusturmaktadir. Kiglik VSD varliginda gocuk hasta-
nin gelisimi ve beslenmesi normal olup, rutin muaye-
nede saptanan kisa pansistolik Gftirim ile tani konur.
Kalp sesleri normaldir, prekordiyal kalp atimi gézlen-
mez. Blylk VSD varliginda ilk ay sonunda, sant
miktarinin artmasi ve sol atriyal volim yuklenmesi ile
semptomlar ortaya c¢ikar. Takipne, dispne ve
beslenme bozukluklari goérilir. Yaklasik alti hafta
sonunda konjestif kalp yetmezligi bulgulari goéralar.
Prekordiyal atim  belirginlesir, apikal bdlgede
middiyastolik Uftrim ortaya c¢ikar. Pulmoner kan
akiminin artisina bagh ikinci kalp sesinin pulmoner
kismi gugclenir. Kalp yetmezligi gelistiginde gallop ritmi
ve hepatomegali gibi dolayli bulgular saptanabilir
(1,3,5).

Elektrokardiyografide (EKG) sol ventrikil hipertrofi
bulgulari ve sol atriyum buyumesine baglh olarak P
dalga degisiklikleri goérilur. Akciger grafisinde sol
yapilarda genisleme ve pulmoner vaskuler yapilarda
belirginlesme saptanabilir. Transtorasik ekokardiyog-
rafi, defekt c¢api, lokalizasyonu, sant miktari ve
pulmoner arter basinglari hakkinda net bilgiler vererek
VSD tanisinin konmasinda c¢ok faydali olmaktadir
(1,3,5).

Patent Duktus Arteriyozus

Patent Duktus Arteriyozus (PDA), fetal dolagsimin bir
parcasi olan duktus arteriyozus’'un dogum sonrasi
acik kalmasidir (3-5). Normal fizyolojide, matur bir
cocukta, dogumu takip eden 10-15. saatte duktus
kontrakte olur ve fonksiyonel olarak kapanir. Anatomik
olarak tam kapanma 2-3. haftada meydana gelir.
Patent Duktus Arteriyozus, inen aortun subklavyan
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arter cikisinin hemen distali ile sol pulmoner arterin
proksimali arasinda lokalizedir. Tim konjenital kalp
hastaliklarinin %5-10'unu teskil eder. Aort basincinin
pulmoner artere gore yliksek olmasi nedeniyle sol-sag
sant gelisir. Santta surekli akim olmasi nedeniyle
pulmoner arterde, dolayisiyla sol ventrikilde volim
yukd olusur. Bunun yaninda duktus BAT, interrupted
aortik arkus gibi olgularda vicut dolasimini saglar
(3-5).

Klinik Bulgular ve Tani

Dogum sonrasi 8. haftada ¢ocuklarin %90’inda duktus
kapanmis olur. Duktus agikligi kandaki oksijen basinci
ve prostaglandin dizeyine baghdir. Artan oksijen
basinci ve azalan prostaglandin dizeyi duktus
kontraksiyonunu artirir. Kapanmanin olmadigi olgu-
larda oksijen ve indometazin tedavisi uygulanir. Buna
ragmen kapanma olmaz ise, PDA’'nin kalici agikligin-
dan bahsedilir. Agik kalan duktus c¢api kiglk ise sol
ventrikilde volim yiklenmesi olmaz ve hasta
asemptomatik kalir. Duktus capi arttikga volim yUku
artar. Hastada sol kalp yetmezligi bulgulari ortaya
cikar ve bunu takiben pulmoner arter basinci yukselir.
Pulmoner basingtaki artis sad ventrikil tarafindan
kompanze edilir ise, sag kalp yetmezligi bulgulari da
ortaya cikabilir. Santin devam etmesi durumunda
Eisenmenger Sendromu geligir ve sant akimi tersine
doéner. Bu durumda hastada diferansiye siyanoz
gelisir. Patent Duktus Arteriyozus varligi, dusuk de
olsa infektif endokardit riski tasir (3-5).

Fizik muayenede devamh  Gfiarim  saptanir.
Eisenmenger Sendromu gelisirse bu Ufirim kaybo-
labilir. Ekokardiyografi tanida bliyik énem tasir. Sol
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ventrikll ylklenmesi, pulmoner arter gapi ve basinci
hakkinda bilgiler verir. Detayli goruntileme agisindan
bilgisayarli tomografi (BT) veya manyetik rezonans
(MR) cekilebilir. Pulmoner arter basincinin yiiksek
oldugu durumlarda, PVR 6lgimi igin kardiyak katete-
rizasyon uygulanabilir (3-5).

Aort Koarktasyonu

Aort koarktasyonu, aort segmentinin hipoplazisini
ifade eder. Aortadaki daralma dairesel olmakla birlikte,
kisa veya wuzun segmenti tutabilir. Genellikle
subklavyan arter distalinde, duktus arteriyozus
cikisinda meydana gelir. Nadiren, ektopik olarak
asendan, desendan veya abdominal aortada gelise-
bilir. Tim konjenital kalp hastaliklari iginde %5-8, tim
canh dogumlar iginde 10.000°de 3 siklikta gorilir. En
sik olarak bikuspit aortik kapak, daha nadiren aort
stenozu, mitral stenoz (parasit mitral valv) ve diger
kompleks kardiyak anomalilerle birliktelik goésterir.
Koarktasyon varhdi, kalpte devamli olarak 6n yik
artisina neden olur. Zamanla sol ventrikdl (LV) duvar
stresi artar, kompanzatuvar LV hipertrofisi gelisir.
Tedavi edilmediginde LV fonksiyon bozuklugu ve kalp
yetmezligi geligebilir. Ayrica, koarktasyon bolgesinin
proksimalinde olusan hipertansiyon nedeniyle serebral
hemorajik olay riski de artmaktadir (1,3).

Klinik Bulgular ve Tani

Koarktasyonun derecesi klinik semptom ve bulgular
belirler. Ciddi daralmalarda yasamin ilk zamanlarinda
bulgu verirken, hafif daralmalarda erigkin yasa kadar
bulgu vermeyebilir. En sik gézlenen semptomlar bas
agrisi, burun kanamalari, bas dénmesi, nefes darligi,
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abdominal anjina ve kladikasyodur. ilerlemis olgularda
sol kalp yetmezligi bulgulari, intrakraniyal kanama,
infektif endokardit, aort riptiri veya diseksiyonu
gorulebilir.

Fizik muayenede Ust ekstremitede sistolik hipertan-
siyon, alt ekstremitede hipotansiyon tipik bulgudur.
Basing farkinin >20mmHg olmasi anlam tasir. Bunun
yani sira, sirtta duyulan devamli Gfirim, suprasternal
“thrill”  saptanabilir. Akciger grafisinde kollateral
gelisimine bagli olarak 3. ve 4. kostalarda ¢entiklenme
gorilebilir.  Ekokardiyografi koarktasyon bdlgesi,
basing gradyenti, ek kardiyak anomaliler ve LV fonksi-
yonlari hakkinda énemli bilgiler saglar. Diastolik “run-
off” fenomeni koarktasyonun gugli bir isaretidir. TUm
aortun anatomisini ortaya koymak icin BT veya MR
uygulanabilir. Anjiyografi kesin tani, gradiyent élgcimu
ve tedavi imkani saglamasi nedeniyle tanida altin
standarttir (1,3).

Atriyoventrikiiler (AV) Kanal Defekti

Endokardiyal yastik defekti (EYD) olarak da adlan-
dinlan bu patolojide atriyoventrikiiler septumun
membrandz ve muskuler kisimlarinda gelisim bozuk-
lugu vardir. Komponentleri, primum tipte ASD, inlet
tipte VSD ve ortak AV kapaktir. iki formda gozlen-
mektedir. Parsiyel formda, primum ASD ve mitral kleft
mevcuttur. AV kapakta anterior ve posterior bridging
liflet ortada birlesir ve iki ayri kapak orifisi olugur.
Komplet formda patolojiye VSD eklenir, ayrica
bridging liflete birlesme olmadigi icin AV kapak tek
orifis halindedir. Tim konjenital kardiyak patolojilerin
%3’Un0 olusturur. Bu hastaligin dnemli bir &6zelligi
Down Sendromu (Trizomi 21) ile birlikteligidir. Komplet
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formlarin %75'i Down Sendromlu hastalarda gdzlenir-
ken, parsiyel formlarin %901 Down Sendromu
olmayan hastalarda gorilmektedir (14). AV kanal
defekt varliginda sol-sag sant, AV kapak yetmezligi,
pulmoner hipertansiyon ve ventrikil disfonksiyonu
gelisir. Klinik gidisat, hastaligin formuna ve ciddiyetine
bagh olarak degisir. Ayrica AV kanal defektleri
superior bridging lifletin morfolgjisi, bridging derecesi
ve korda baglantilarina gére Rastelli tip A,B,C olarak
da siniflandirilir:  A. Normal anatomik gelisim, B.
Parsiyel AV kanal defekti, C. Komplet AV kanal defekti
(1,3).

Klinik Bulgular ve Tani

Hastaligin parsiyel formunda hasta erigkin yasa kadar
asemptomatik kalabilir, ancak tedavi edilmedigi
takdirde bu hastalarin yasam suresi kisalir. Hasta-
larda semptomlar, atriyal fibrilasyon, AV ileti bozukluk-
lari ve ileri safhada pulmoner hipertansiyona bagli
olarak ortaya ¢ikar. Komplet formunda ise, semptom
ve bulgular yasamin ilk glnlerinde ortaya c¢ikar, ciddi
pulmoner hipertansiyon ve erken kalp yetmezIigi
geligir, tedavi edilmez ise yasami tehdit eder. Nadiren,
kalp yetmezligini kompanze eden hastalarda pulmo-
ner vaskiler hastalik gelisir. Bu hastalarda sant akimi
ters doner ve siyanoz, polisitemi, parmaklarda gomak-
lagsma ortaya c¢ikar (1,3).

Elektrokardiyografide AV iletide gecikme ve sol aks
deviasyonu saptanir. Akciger grafisinde kardiyomegali
ve pulmoner damar gdlgelerinde belirginlesme goru-
lebilir. Ekokardiyografi ile AV kanalin tim kompo-
nentleri, ventriktl fonksiyonlari, sant miktari ve PAP
degerlendirilir. Pulmoner arter basinci ¢ok yiiksek olan
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olgularda, PVR’i degerlendirmek igin kardiyak kateteri-
zasyon gereklidir (1,3).

Total Anormal Pulmoner Ven6z Doniis (TAPVD)

Total Anormal Pulmoner Vendéz Dénls, pulmoner
venlerin, sol atriyumla hi¢ baglantisi olmadan sag
atriyuma baglanmasidir. Atriyal septal defekt veya
PFO, bu patolojide bulunmasi gereken ek kardiyak
anomalilerdir, aksi halde yasamla bagdasmayan
durum ortaya ¢ikar. Tim KKH icinde %1-3 oraninda
goérulir. Bu hastalik ilk olarak 1798'de Wilson
tarafindan tanimlanmistir. 1951 yilinda Muller tarafin-
dan kapali teknikle parsiyel olarak onariimis, 1956
yiinda ise Lewis ve arkadaslari tarafindan agik
teknikle tam olarak onariimistir. Bu patolojiye PDA,
VSD, Fallot Tetralojisi, Cift Cikisl Sag Ventrikll eslik
edebilir (15).

Siklikla ortak pulmoner vendz sinlste birlesen
pulmoner venler direk veya vertikal ven ile sag
atriyuma baglanirlar. Vendz sindsin herhangi bir
kisminda veya baglanti bdlgelerinde daralmalar
gOrulebilir. Bu daralma pulmoner venlerin kendisinde
ise intrensek, disaridan bir basi ile oluyorsa
ekstrensek obstriksiyon olarak tanimlanir. Bu durum
pulmoner vent6z basinci artirarak klinik  seyri
kotllestirebilir. Fizyopatolojik olarak sag atriyum ve
ventrikilde yuklenme bulgulari, pulmoner hipertan-
siyon gelisir. Agresif seyirli bu tabloda hipoksi ve
erken kalp yetmezligi gelisir. Ozellikle obstriiktif tipte
TAPVD konjenital kalp hastaliklari icinde acil dizeltme
gerektiren patolojilerdendir. Cerrahi olarak dizeltiime-
diginde prognoz ¢ok kétudur (1,3,15).
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Klinik Bulgular ve Tani

Genellikle yasamin ilk glnlerinde agir bir tablo
olugturan bir patolojidir. Klinik yansima, venéz
baglantinin yeri ve vendz obstriksiyona baghdir.
Takipne en sik muayene bulgusudur, siiyanoz gozle-
nebilir. Hipoksi ile birlikte hastada metabolik asidoz ve
disuUk debi gelisir. Muayenede hafif sistolik Gftirim ve
gallop ritmi duyulabilir. Yenidoganda solunum distresi
yaratan hastaliklar ile karigabilir. Agresif seyirli tablolar
acil girisim gerektirir (15).

EKG’de sa§ yapilardaki buyime gorulebilir. Akciger
grafisinde pulmoner vaskularitede artig, ilerlemis
olgularda buzlu cam goérintisi goéralebilir. Pulmoner
vendz obstruksiyon varliginda kardiyomegali gérilme-
yebilir. Ekokardiyografi genellikle tim olgularda tani
koymak igin vyeterlidir. Vendz sinus’un yeri ve
baglantisi gorulebilir. Sag ventrikil'deki ylklenme
bulgulari ve pulmoner hipertansiyon o&lgulebilir.
Kardiyak kateterizasyon operasyonu geciktirmesi ve
klinik seyri kétllestirmesi nedeniyle uygulanmaz (15).

Fallot Tetralojisi

Fallot Tetralojisi (TOF), embriyolojik gelisim sirasinda
sag ventrikulin infundibulum kisminin yetersiz geligimi
ve farkli yere kaymasindan kaynaklanir. Bu patoloji
nedeniyle sag ventrikul ¢ikis yolunda daralma ve VSD
olusur. Bunun yaninda aortada dekstrapozisyon
gelisirken, sag ventrikilde kompanzatuvar hipertrofi
geligir. Sonug olarak, TOF’'un dort komponenti ortaya
cikar: VSD, sag ventrikil hipertrofisi, sag ventrikil
¢ikis yolu obstriiksiyonu ve ata biner tarzda aort (16).
En sik eslik eden anomali ASD olup, birlikteliklerinde
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Fallot Pentalojisi'nden s6z edilmektedir. Sag aortik ark
ve PDA eslik edebilir. TOF bu haliyle ilk olarak
1888’de Fallot tarafindan tanimlanmig, 1954 yilinda
ise Lillehei ve arkadaslari tarafindan onariimistir. Tim
KKH icinde %10’unu olustururken, 1 yas sonrasi
siyanotik kalp hastaliklari arasinda en sik rastlanilan
anomalidir. Etyolojik olarak %215 olguda 22q11
kromozom delesyonu (DiGeorge Sendromu) saptan-
maktadir (1,3,16).

Subaortik pozisyonda yer alan VSD siklikla genis
olup, non-restriktif karakterdedir. Sag ventrikil c¢ikis
yolundaki darlik ise siklikla infundibuler olup, valviler
veya supravalviler olabilir. Pulmoner arter c¢api
genellikle olagandan kuguktir. Aort %50’nin altinda
olacak sekilde dekstrapoze olmustur (%50 Uzeri
olursa ¢ift ¢ikish sag ventrikdl adini alir). Son patoloji,
¢ikim yolundaki darlik ve sagd ventrikildeki artan
basinca bagl olarak sag ventrikil hipertrofisidir (16).

Klinik Bulgular ve Tani

Fallot Tetralojisi’'nin klinige yansimasi pulmoner kan
akimina baghdir. ileri derecede stenotik olgularda
siyanoz ilk zamanlarda ortaya g¢ikar. Bunun yani sira,
paroksismal dispne ve hipoksik spell ataklari goruldr.
Comelme, bu hastalarda hipoksiye yanit olarak
yapilan refleks harekettir ve oksijen satlirasyonunu
yikseltir. ileri yaslarda parmaklarda comaklasma
g6zlenir. Fizik muayende ikinci kalp sesinde ciftlesme,
darhiga bagli uzun ve gugli sistolik Gflrim duyulabilir.
Akciger grafisinde tipik tahta pabug (coeur en sabot)
goérunttsu olur. Pulmoner damar gélgeleri azalmistir.
EKG’de komplet sag dal blogu ve genis QRS dalgalari
gorulebilir. Transtorasik ekokardiyografi kesin tani
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koydurucu tetkik olup, sag ventrikll ¢aplari, VSD capi
ve pozisyonu, darlik derecesi, pulmoner arter ¢api
hakkinda net bilgiler verir. Ayrica McGoon orani (sag
pulmoner arter c¢api ile sol pulmoner arter capi
toplaminin inen aort capina bolinmesi) hesaplanabilir.
Manyetik rezonans gdruntileme ile ek olarak, pulmner
damar gelisimi ve aort pozisyonu goéruntulenebilir.
Elektrofizyolojik test ve intrakardiyak debfirilator ile
supheli aritmiler saptanip tedavi edilebilir (1,3).

Biiyiik Arterlerin Transpozisyonu

BlUyuk arterlerin transpozisyonu (BAT) aortun
tamamiyle sagd ventrikilden, pulmoner arterin ise
tamamiyle sol ventrikilden ¢ikmasidir. Patoloji
atriyoventrikller konkordansin eslik ettigi ventrikiloar-
teryel diskordans olarak tanimlanir. Siklikla aort,
pulmoner arterin sag ve 6nunde oldudu icin dekstro-
transpozisyon (d-transpozisyon) denir (17). Bu
hastaligin tedavisinde, 1960’li yillarda Senning ve
Mustard’'in gelistirdigi tekniklerin birlesimi olan Atrial
Switch operasyonu ve 1975 yilinda Jatene’in gelistir-
digi Arterial Switch operasyonu kose taslarini
olugturmaktadir (18-20). Tim KKH iginde %5-8
oraninda gériilmektedir. izole olabildigi gibi PFO
(%75), VSD (%45), sol ventrikil ¢ikis yolu darhgi
(%25) veya aort koarktasyonu (%5) eslik edebilir.
Koroner arter anomalilerinin de eslik ettigi durumda
cerrahi onarim zorlagmaktadir. Bu hastaligin ailesel
Oykusl olmamakla birlikte, kromozomal anomalilerle
de iligkilendirilememistir (1,3)

Morfolojik olarak bakildiginda, sag ventrikil normal
pozisyonunda genis ve hipertrofiktir. %90 oraninda
aort sag ve 6nde olup, subaortik konus bulunur. Mitral
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kapak ile trikuspit kapak arasindaki kama pozisyo-
nunda pulmoner arter bulunur. Sol ventrikiil nadiren
konus igerir ve pulmoner-mitral fibroz devamhlik
mevcuttur. Atriyal yapilar normal olarak gelismistir.
ileti sistemi ise normal pozisyonunda olup, His
hizmesinin sol dali daha distalden ayrilir. Bu durum,
VSD kapatilmas! sirasinda hasar riski yaratabilir.
Koroner arterlerin orijini ise degiskenlik gosterir (17).

Klinik Bulgular ve Tani

BlUyuk arterlerin transpozisyonunda, buylk arter
dolagimlari paralel hale gelmektedir. Sol ve sag
sistem arasindaki sant miktar klinik gidisati belirler,
herhangi bir sant olmamasi durumu yasamla
bagdasmaz. Iki sistem arasindaki sant PFO, VSD
veya PDA ile saglanir. “Mixing” olarak da tanimlanan
bu olay, ne kadar artarsa pulmoner kan akimi ve
oksijen satlrasyonu o kadar artar. Aksi halde hipoksi
ve siyanoz artar. Ayrica sol atriyum ve pulmoner
vendz basing artisi klinik semptom olugsmasina neden
olur. 1zole BAT olgular tedavi edilmediginde, dusik
rezistansa karsl calismasi nedeniyle, sol ventrikll
basinci duser ve onarim ventrikil disfonksiyonu
ortaya c¢ikar. Buylk arterlerin transpozisyonuna
VSD'nin eslik etmesi, pulmoner vaskdler yatagin daha
cabuk bozulmasina neden olurken prognozu kétules-
tirir. Ventrikuler septal defekt ve sol ventrikul ¢ikis yolu
darhgi eklenirse, santin olmasi ve pulmoner kan
akiminin kisitlanmasi nedeniyle prognoz iyilesmek-
tedir (1,3,17).

Dogumdan sonraki déneme ait semptomlar, siyanoz
ve hipoksidir. Anomalinin tipine (VSD varligi) goére
tabloya kalp yetmezligi bulgulari eklenebilir. Tedavi
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edilmediginde progresif siyanoz doku hipoksisi ve kalp
yetmezligi ile sonuglanir. Tani amagl ¢ekilen akciger
grafisinde kalp normal veya hafif buyimus olabilir.
Kesin tani ekokardiyografi ile konur ve tedavi karari
verilir. Kardiyak kateterizasyon ventrikil basing
6lcimi amaciyla uygulanabilir, gereginde veya gecik-
mis olgularda “mixing” miktarini artirmak igin balon
atriyal septostomi (BAS) yapilabilir (1, 3, 17).

Konjenital Olarak Diizeltilmis Biiyiik Arter
Transpoziyonu

Tipik bir tanimlama olarak, arteriyoventrikller
diskordansa, atriyoventrikiler diskordansin eklen-
mesidir. Bu durumda normal dolasim devam etmek-
tedir. Atriyoventrikller kapaklar kendi ventrikGll ile
tasindigi icin, sad atriyumdaki ven6z kan, mitral
kapaktan gecerek morfolojik sol ventrikile gelir. Sol
ventrikil  ventriklloarteryel diskordans nedeniyle
pulmoner artere baglandigi i¢in vendz kan pulmoner
arterlere gider. Sol atriyuma gelen kan ise, trikuspit
kapaktan gecerek morfolojik sag ventrikile gecer ve
oradan aortaya pompalanir. Seri dolasim devam
etmektedir, ancak anatomik farkliliklar, ek anomaliler
ve ventriklldeki degisiklikler klinik gidisata etki eder.
llk olarak 1875’'de Rokitansky tarafindan tanimlanmis,
1957 yilinda Lillehei ve arkadaslari tarafindan onaril-
mistir. Tim KKH icinde %1’den az siklikta goérilmek-
tedir (1,5).

Sag arkada yerlesimli sol ventrikil, sol 6nde yerlesen
ve apeksi olusturan sol ventrikil mevcuttur. Pulmoner
arter aortanin sag ve arkasinda yerlesmigtir. Koroner
arterlerin yerlesimi ise normalin ayna hayali (sag
sinusten sol koroner arter, sol sinusten sag koroner
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arter) seklindedir. ileti sistemi ise anormal yerlesimli
olup, hassas yapidadir. Bu nedenle spontan ileti
bozukluklari gelisebilir. En sik eglik eden anomaliler
trikuspit kapak bozukluklari (%90), VSD (%70) ve
pulmoner stenoz (%40)'dur (1,3,5).

Klinik Bulgular ve Tani

Klinik gidisat ek anomalilere baglidir. izole dizeltiimis
BAT olgularinda semptom gelisimi 3-4. dekadi
bulabilir. Bu olgularda spontan kalp blogu gelisebilir.
Bu risk her yil icin %2’dir. Anormal lokalizasyondaki
ileti sisteminde gelisen fibrozise bagl olarak 1. veya 2.
Derece AV blok, Wolf-Parkinson White Sendromu
ortaya cikabilir. Ayrica trikispit kapakta yetmezlik
neticesinde sistemik (morfolojik olarak sag) ventri-
kilde yetmezlik gelisebilir. Bu durum dispne ve
egzersiz intoleransi yaratarak kalp yetmezligi klinigini
olusturur. Ventrikiler septal defekt varlijinda sol-sag
santa bagli olarak pulmoner hipertansiyon ve konjestif
kalp yetmezligi gelisir. ilave pulmoner stenoz (PS)
varhginda bu durum gecikir. VSD ile birlikte PS
varhginda progresif siyanoz ortaya g¢ikar. Muayene
bulgulari olarak, triklispit kapak yetmezligi veya PS’a
bagh GfGrim saptanabilir. Yine VSD Gftrimu, kalp
yetmezligine bagli gallop ritmi duyulabilir. Tani izole
olgularda rastlantisal olarak yapilan EKG ve akciger
grafisi tetkiklerinde konulabilir, kesin tani ekokardi-
yografi ile konur. Ventrikillerin morfolojik gelisimi,
atriyoventrikuler kapaklarin yapisi ve fonksiyonlari,
pulmoner hipertansiyonun derecesi saptanir. Holter
EKG monitorizasyonu, elektrofizyolojik testler aritmi
acisindan gerekebilir (1,3,5).
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Cor Triatriatum

Cor Triatriatum (CT), sol atriyum igerisinde bulunan bir
diafram nedeniyle, pulmoner venlerin Oncelikle sol
atriyum proksimalinde bir odaciga, buradan distal
bolime acildigi patolojidir. Sol atriyuma gelen kan bu
odaciktan rahatlikla gecemez; PFO veya ASD
varliginda sol-sag santa neden olurken, yoklugunda
ciddi klinik tablo olusturur. Genel olarak, Cor
Triatriatum Sinister olarak tanimlanan anomalinin
tipleri ve ASD ile iliskileri sekildeki gibidir. Persistan
sol superior vena kava (PSSVC) anomalisinin en sik
eslik ettigi patolojidir. Ayrica VSD, Aort Koarktasyonu,
EYD ile birlikte gorulebilir (21).

Klinik Bulgular ve Tani

Pulmoner venlerin dokuldigu odacigin boyutu ve sag
atriyumla iliskisi klinik gidisati belirler. Bu odacik kiigiik
oldugunda ve sant olmadiginda dusik kardiyak debi
bulgulari yasamin ilk ginlerinde ortaya ¢ikar. Soluk-
luk, beslenme gulclugu, takipne ve solunum distresi
ortaya c¢ikar. Pulmoner vendz basing ileri derecede
artar. Tedavi edilmeyen olgular yakin zamanda
kaybedilirler. Atriyal septal defekt sayesinde santin
olusmasi durumunda ise, sag yapilarda yuklenme
bulgulari ortaya ¢ikabilir. Akciger grafisinde pulmoner
damar gdlgeleri belirginlesir, kardiyomegali gordlar,
tani yine TTE ile konur. Yandas anomaliler saptanir.
Kardiyak kateterizasyon gerekli degildir (1,21).

Trunkus Arteriyozus

Trunkus Arteriyozus, blylk arterlerin kalpten tek bir
kokten (tek bir semilunar kapak igeren, septuma ata
biner tarzda oturan ve tim ana damarlar -aort,
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pulmoner ve koroner arterler-besleyen) cikmasidir
(22). Embriyolojik gelisim sirasinda aortikopulmoner
ve infundibuler septum olusumundaki bozukluktan
kaynaklanir. Hemen her zaman VSD bulunur. Nadir
goérulen KKH olup, sag aortik arkus, mitral kapak
bozukluklari, ASD, PSSVC ile birlikte gorilebilir.
Etyolojisinde DiGeorge Sendromu (22g11 delesyonu)
bulunabilir. Colett-Edwards (1949) ile Van Praag ve
Van Praag (1965) iki adet siniflama ortaya atmislardir
(23).

Gerek trunkusun her iki ana arteri beslemesi, gerek
VSD’nin bulunmasi nedeniyle dolagim iginde “mixing”
mevcuttur. Kandaki oksijen doygunlugu pulmoner
arterdeki kan akimina baglidir, genellikle bu deger
%85-90 arasindadir. Pulmoner kan akimi pulmoner
yataktaki rezistans ile belirlenir ve dogumdan sonra
akim giderek artar. Bu durum, pulmoner vaskuler
yatakta progresif hasar olusturur ve konjestif kalp
yetmezligine yol acgar. Tedavi edilmeyen olgularin
%50’si ilk ayda, kalanlarin %30'u ise 3 ay iginde
kaybedilir (3,22).

Klinik Bulgular ve Tani

Tasikardi, takipne, beslenme bozuklugu ve respira-
tuvar distres tipik bulgulardir, iliml derecede siyanoz
gorulebilir. Bazi olgularda akciger enfeksiyonlari
g6zlenebilir. Fizik muayenede kalp atimlari belirginles-
migtir, parasternal sistolik GfGrim duyulur. Trunkal
kapakta yetmezlik mevcutsa diastolik Uflirim eklene-
bilir. Kalp yetmezli§i tablosunda periferik nabizlar
zayiflar ve gallop ritmi alinir. Akcider grafisinde
pulmoner kanlanmanin ve kardiyotorasik oranin
belirgin arttigi goézlenir. EKG’de her iki ventrikil
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blylmesi gbze carparken, sag aksa deviasyon 0On
plandadir. Tanida ekokardiyografi basroldedir, trunkus,
trunkal kapak, pulmoner arterlerin cikigi goérintile-
nebilir. Kardiyak kateterizasyon ile pulmoner arterlerin
anatomik durumu, pulmoner vaskiler yatagin durumu
(PVR) saptanabilir. Ayrica aortik arkin gelisimi,
koroner arter gikiglari géruntilenebilir (3-5).

Ebstein Anomalisi

Ebstein Anomalisi, trikispit kapagin septal ve
posterior lifletlerinin anulusten daha asadi seviyede
(sag ventrikil apeksine dogru) kdken almasi, buna
bagl olarak anterior liflette yelken benzeri bombe-
lesme olmasidir. Sagd ventrikilin bir kisminda
atriyalizasyon gelismistir. Hemen her zaman triklspit
kapakta yetmezlik mevcuttur. Eslik eden anomaliler,
pulmoner stenoz, sekundum tip ASD, Wolf-Parkinson-
White Sendromu, Fallot Tetralojisi, VSD’dir. Etyolojide
gebelik suresince lityum veya benzodiazepin kullanimi
sorumlu olabilir.

TrikUspit kapaktaki yetmezlige bagh olarak sag
atriyumda ve ventrikilde genislemeler olur. Sag
ventrikilin fonksiyone olan kismi yetersiz kalir ise,
sag kalp yetmezligi gelisebilir. Atriyal septal defekt
varliginda sol-sag sant nedeniyle patoloji ilerler.
Egzersiz sirasinda bu sant tersine donebilir ve
siyanoza yol acgabilir (24,25).

Klinik Bulgular ve Tani

Bu patolojide semptom yillarca ortaya g¢ikmayabilir,
buna ragmen tedavi edilmeyen olgularin %80’ 30
yasina kadar kaybedilirler. Klinik olarak sag yuklen-
meye bagl olarak sag kalp yetmezligi bulgulari (asit,
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pretibiyal 6dem, juguler ven6z dolgunluk) saptanabilir.
Atriyal septal defekt varliginda paradoksal emboli,
serebral abse, pulmoner emboli geligebilir. Nefes
darhgi, efor intoleransi, aritmi ve siyanoz diger
bulgulardir. Fizik muayenede birinci ve ikinci kalp
seslerinde genis ciftlesme ve trikuspit yetmezligine
bagh sistolik Gfirim duyulabilir. EKG’de, sag
yapilarda genisleme, PR mesafesinde uzama, sag dal
blogu saptanabilir. Akcider radyografisinde kalp
bdyimesi genellikle mevcuttur. Ekokardiyografide
trikispit kapagin lifletlerin anatomik ve fonksiyonel
durumlar tetkik edilir, ventrikll boyut ve fonksiyonlari
degerlendirilir (24,25).

Interrupted Aortik Arkus

Interrupted aortik arkus (IAA), asendan aorta ile
desendan aorta arasindaki segmentin bir kisminin
devamhhginin olmamasidir. Bu bélgede limen tama-
men ortadan kalkmistir, distal dolagsim patent duktus
ile saglanmaktadir. ilk olarak 1778'de Steidele tarafin-
dan tarif edilmis, 1955’te Samson tarafindan basarili
sekilde onarilmistir. Celoria ve Patton bu patolojiyi
aortadaki kesinti boélgesine gére siniflandirmiglardir
(26) Buna gore; aortik kesinti sol subklavyan arterin
distalinde ise Tip A, sol karotis ile sol subklavyan arter
arasinda ise Tip B, innominat arter ile sol karotis
arasinda ise Tip C olarak tanimlanir. Distal dolagimi
saglamasi igin hemen her zaman PDA mevcuttur,
bunun yaninda siklikla outlet tip VSD, bikuspit aorta
ve sol ventrikil ¢ikim yolu darliklari eslik edebilir.
Diger KKH’daki gibi DiGeorge Sendromu etyolojide rol
alabilir (26).
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Fetal dolasim suresince duktus kapali olursa kollateral
gelisimi olur ve dogumdan sonra sagkalim iyilesir.
Ancak duktus agik kalir ve dogumdan sonra kisa stre
icinde kapanir ise sagkalim duser ve ilk yil iginde
hastalarin %901 kaybedilir. Ventrikiler septal defekt
ve PDA akimlarindan dolayi pulmoner hipertansiyon
gelisebilir.  Vlicudun alt kismini pulmoner arter
besledigi icin (PDA yoluyla) diferansiye siyanoz olabilir
(4).

Klinik Bulgular ve Tani

Dogumdan hemen sonra duktusun kapanmasiyla
distal dolagim bozulur ve metabolik asidoz geligir. Alt
ekstremite nabizlari alinamazken, Tip B ve C'de sol
Ust ekstremite nabizlari da ealinamaz. Tani fizik
muayene bulgulari ve ekokardiyografi ile konulur, ek
tetkikler zaman kaybettirebilir. Tani konulduktan sonra
prostaglandin inflizyonu baslanir ve oda havasinda
solunum saglanir. Metabolik tablonun kétilestigi, kalp
yetmezligi gelisen olgularda intlibasyon, inotropik
destek ve asidoz tedavisi uygulanir. Cerrahi onarima
dek hasta yasatilmaya calisilir (1,3,5).

Sol Ventrikiil Cikis Yolu Obstriiksiyonlari

Dogumsal sol ventrikil ¢ikis yolu obstriksiyonlari
(LVOTO), sol ventrikul girisi ile aort seviyesinde
sistolik basing farki olusturan patolojileri ifade eder.
Bu patoloji basit valviler darlik veya Hipoplastik Sol
Kalp Sendromu (HLHS) gibi yaygin hipoplaziye kadar
uzanabilir. Tim KKH icinde %3-8 oraninda gérulmek-
tedir. Darlik subvalviler, valviler veya supravalviler
seviyede olabilir (1).
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Valviiler Aort Stenozu

Kapak seviyesindeki darlik siklikla liflet gelisim
bozuklugu, hareket kisithhgi ve komisir flzyonlarina
baghdir. Kapak siklikla bikispit yapidadir. Unikispit
veya triklspit yapida da olabilir. BikUspit kapak yapisi
toplumda sik gorilir ve altinda NOTCH1 gen mutas-
yonu vyatar. Ayrica aorta yapisinda anormallikler
mevcuttur ve anevrizma, diseksiyon ve ruptir gelisi-
mine yatkinlk yaratir.

Klinik Bulgular ve Tani

Klinik gidisat baslangigtaki darlik seviyesi ile belirlenir.
infant déneminde kritik darlik olabilecegi gibi yillarca
asemptomatik kalabilir ve progresif olan darlik ciddi
seviyeye ulastiginda semptom olusturabilir. Yas,
kalsifikasyon derecesi ve ateroskleroz ilerleme agisin-
dan risk olugturur. Yenidogan déneminde kritik darlik
mevcut ise hastada dilstk debi bulgulari olusabilir.
Bazen sistemik dolasim PDA bagimh hale gelebilir.
Asemptomatik seyreden, iyi egzersiz kapasitesi olan
hastalarda darlk ciddi dahi olsa ani 6lim riski dusuk-
tir. Semptomlar (dispne, senkop, angina pektoris)
ortaya ciktiginda prognoz giderek kotulesir. Yillik
mortalite orani %0,3 olup, bu hastalarin birgcogunda
aort anevrizmasi gelisir. Hastalarda karotislere yayilan
sistolik Ufurim mevcuttur, “thrill” alinabilir. EKG’de
tipik olarak sol ventrikil hipertrofisi mevcuttur.
Ekokardiyografi tanida altin standarttir, stenozun
derecesi, basing farklari, sol ventrikil fonksiyon ve
caplari, aortun c¢api Odlculebilir. Aortun degerlendiril-
mesi icin BT cekilebilir. Kardiyak kateterizasyon
sadece koroner arter degerlendirilmesi igin uygula-
nabilir. Tedavi endikasyonlari kilavuzlara gore
belirlenmistir. (1,8)
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Supravalviiler Aort Stenozu

Aort kapak seviyesinin Uzerindeki aortta lokalize ve
yaygin daralmay ifade eder. Daralma membrantz
tipte, kum saatini andirabilir. %30-50 siklikla Williams
Sendromu (7911.23, elastin gen mutasyonu) ile
birliktelik gosterir. Daralma aort duvar yapisindaki
dejenerasyondan kaynaklanabilir.

Klinik Bulgular ve Tani

Semptomlar ve tani araglari diger tip stenozlar ile
benzerlik goésterir. Tanida aort anatomisini ortaya
koymak icin kateterizasyon, BT veya MR tetkikleri
uygulanabilir. Tedavi endikasyonlari ESC kilavuzunda
asagidaki gibi belirlenmistir (8).

1. Spontan veya egzersizde semptomlari olan,
ortalama doppler gradyenti =50mmHg olan
hastalara cerrahi uygulanmalidir (Klas |, kanit
dizeyi C).

2. Ortalama doppler gradyenti <50mmHg olan ancak;
kritik semptomlari (egzersiz dispnesi, angina,
senkop) olan, sol ventrikil disfonksiyonu olan, ciddi
sol ventrikdl hipertrofisi olan, koroner baypass
cerrahisi uygulanacak hastalarda aort cerrahisi
uygulanmalidir (Klas I, kanit diuzeyi C).

3. Ortalama doppler gradyenti =50 mmHg olan,
asemptomatik ancak, LV disfonksiyonu, hipertro-
fisi, anormal egzersiz testi olan olgularda, cerrahi
risk disUk ise uygulanabilir (Klas Ilb, kanit dizeyi
C).

Subaortik Stenoz

Aort kapagin altinda, sol ventrikil g¢ikisini daraltan
patolojilerdir. Darlik basit bir membrandz yapidan
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veya kalin fibromuskuler dokudan kaynaklanabilir,
yarattigi akim formu nedeniyle aort kapak lifletlerinde
dejenerasyona yol agabilir. izole olabilecegi gibi VSD,
EYD ve Shone kompleksi ile birlikte olabilir.

Klinik Bulgular ve Tani

Genellikle yasamin ilk yillarinda klinige yansimaz,
darlik seviyesi artinca semptomlar ortaya ¢ikar. Aort
kapak yetmezligi patolojiye eklenebilir. Tanida apekse
ve karotis-lere yayilan gigliu sistolik Gftrim duyulur.
EKG’de sol ventrikdl hipertrofisi (LVH) saptanir.
Ekokardiyografi'de subvalviler yapi, darhdin derecesi
Olgulur. Kapak ve sol ventrikul fonksiyonlari degerlen-
dirilir. Tedavi endikasyonlari asagidaki gibidir (8):

1. Semptomatik, ortalama doppler gradyenti =50
mmHg olan, ciddi aort yetmezligi olan olgulara
cerrahi uygulanmahdir. (Klas I, kanit diizeyi C)

2. Asemptomatik ancak; LVEF<%50 (dustk gradyentli
olabilir), ciddi aort yetmezligi, LVESD>50mm,
EF<%50 ise, ortalama doppler gradyenti =50
mmHg olan ve ciddi LVH olan, ortalama doppler
gradyenti 250 mmHg olan, egzersize anormal
tansiyon yaniti olan hastalara cerrahi onerilmek-
tedir. (Klas lla, kanit dizeyi C)

3. Asemptomatik ancak; ortalama doppler gradyenti
250 mmHg olan, LV normal, egzersiz testi normal,
cerrahi riski dusuk olan, progresif olarak artan ve
orta dereceden fazla aort yetmezligi olan olgulara
cerrahi uygulanabilir. (Klas llb, kanit diizeyi C)
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Trikuspit Atrezisi

TrikUspit Atrezisi (TA), trikiispit kapagin tamamen
gelismemesi, sag atriyum ile sad ventrikil arasinda
baglanti olmamasidir. Bu patolojide atriyumlar
arasinda gegis mutlak gereklidir. Sag ventrikul gelisimi
VSD varhgina gore sekillenir. Ventrikil septumu intakt
ise sag ventrikil gelisimi ve dolayisiyla pulmoner
kapak ve pulmoner arter gelisimi olmaz. Bu durumda
pulmoner dolasim icin PDA veya aortapulmoner
kollateral gelisimi gereklidir. Eger VSD mevcut ise,
sag ventrikilde akim olur ve bir miktar gelisim
saglanir. Dolayisiyla pulmoner kan akimi da ortaya
cikar. TrikUspit atrezisi bes sekilde goérilebilir:
muskuller, membrandz, valviler, Ebstein tipi ve sag
ventrikll gegisi olmayan ortak AV kanalli tipi. Bunun
yaninda TA siklikla (%69-83) transpozisyon olmadan
(Tip-1) gorulur. Tip-2 formunda D-transpozisyon ile
birlikte (%17-27), Tip-3 formunda ise L-transpozisyon
(%3) ile birlikte gorilmektedir.

Patofizyolojisi pulmoner kan akim miktarina gore
belirlenir. Siklikla pulmoner kan akimi azalmistir ve
dogumdan hemen sonra siyanoz mevcuttur. Siyanoz
giderek derinlesir ve hipoksik ataklar ortaya cikar.
Daha nadiren pulmoner kan akimi azalmamis olgu-
larda, ihmh siyanoz mevcuttur. Bu hastalarda, sol
sistemde volim yUku artmasina bagh olarak kalp
yetmezligi tablosu ortaya ¢ikmaktadir (1).

Klinik Bulgular ve Tani

Pulmoner kan akimi az olan olgularda, dogumdan
hemen sonra siyanoz ortaya ¢ikar. Siyanozun artmasi
ile dispne ve senkop gelisebilir. ik 3 veya 4 ayda
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parmaklarda ¢omaklagsma belirginlesir. Nadir olan
artmis pulmoner kan akimi olan olgularda ise
pulmoner hipertansiyon ve buna bagli kalp yetmezIigi
ortaya cikabilir (4).

Fizik muayenede en o&nemli bulgu siyanozdur.
Oskiltasyonda sternum sol kenarinda guglu sistolik
ejeksiyon Uftrima duyulur. Elektrokardiyografide p
dalgasinin ilk kisminda blylime ve g¢entiklenme, sol
aks deviasyonu gorulir. Akciger grafisinde tipik olarak
kalbin sagd kenarinda dizlesme gdrulirken, sol
kisminda apekste klintlesme olur. Bu durum tahta
pabug (Fallot Tetralojisi) gortintisiine benzemektedir.
Ekokardiyografi ile triklispit kapak morfolojisi, atriyal
septumdan gegis derecesi, pulmoner gelisim, mitral
kapagin fonksiyonlari ve ventrikil fonksiyonlari deger-
lendirilir. Ekokardiyografi siklikla tani ve tedavide
yeterlidir. Kardiyak kateterizasyon pulmoner damar
gelisimi ve basing dlguimu i¢in uygulanabilir (1,4).

Pulmoner Atrezi ve intakt Ventrikiiler Septum

Ventrikller septumun intakt oldugu pulmoner atrezi,
sag ventrikul ile pulmoner arter baglantisinin olmadig,
degisik derecelerde trikiispit kapak ve sag ventrikl
gelisim bozuklugunu iceren patolojidir. Tim KKH
icinde %1-1,5 orannda saptanir. Bu patoloji ile dogan
bebekler dogumdan sonra kritik durumda olup, tedavi
edilmediginde ilk yil igerisinde kaybedilirler (4).
Kardiyak gelisim siklikla situs solitus olup, atriyoventri-
kiler ve ventrikiloarteryel baglantilar olagandir.
Gelisim sirasinda kapak atrezisi ne kadar gec¢
olusmus ise, sag ventrikil gelisimi de o kadar iyidir;
%60 olguda sag ventrikdl gelisimi geri kalmigtir. Ana
pulmoner arter ve dallari siklikla normal olarak
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gelismistir. Sag ventrikil ile koroner arter arasindaki
fistUllerin gorilme orani triklispit kapak gelisimi ile ters
orantilidir. lyi gelismis trikiispit kapak varliginda
fistlller nadiren goérialir, genel olarak %50 olguda bu
fistUllere rastlanir (27).

Pulmoner Atrezi tanisiyla dogan bebeklerin hemen
hepsinde ASD veya PFO mevcuttur. Pulmoner kan
akimi ise PDA bagimhdir. Dogumdan sonra PDA
kapanma egiliminde olur ve hipoksi belirginlesir. [limh
derecedeki siyanoz giderek artar. Hipoksiyi takiben
metabolik asidoz gelisir, tedavi edilmeyen olgular
yakin zamanda kaybedilirler (4,27).

Klinik Bulgular ve Tani

Dogumdan sonra belirgin siyanoz mevcuttur, bunun
yaninda PDA'ya bagh olarak sistolik Gftrdm
duyulabilir. Patent duktusn arteriyozus kapandikg¢a
siyanoz artar, hipoksi arttikga solunum zorlugu artar
ve metabolik tablo koétilesir. EKG’de sag atriyal
blylmeye bagli P dalgasinda gentiklenme goérillrken,
sag aks belirginligi yoktur. Akciger grafisinde ise kalp
gérinimu  normaldir.  Ekokardiyografide trikuspit
kapak yapi ve fonksiyonu, sag ventrikil kavite
genigligi, atrezinin tipi, pulmoner vaskuler vyapilar
deg@erlendirilir. Kardiyak kateterizasyon ile koroner
arterlerin durumu ve koroner fistllizasyonun varligi
degerlendirilir (1,4).

Cift Cikish Sag Ventrikiil (CCSV)

Cift Cikish Sag Ventrikll, her iki blylk arterin tama-
minin veya genis bir pargasinin sag ventrikilden
cikmasini tanimlar. Pulmoner arterin tamami RV’'den
cikarken, aortun %50’den fazlasi RV’den ¢ikmaktadir

33



(%50’nin altinda ise Fallot Tetralojisi olarak tanim-
lanir). Bu patoloji, situs solitus veya inversus gelisi-
minde veya anormal atriyoventrikiler baglantilarla
g6rulebilir. Hemen her zaman VSD bulunur ve sol
ventrikdlin tek cikis yolunu olusturur (28,29).

Klinik Bulgular ve Tani

Dogumdan sonra klinik gidisat, VSD’nin pozisyonuna
ve RV igindeki kan akiminin yénine baghdir. Eger
satire kan sol ventrikilden VSD yoluyla direk aorta
dogru akar ise, klinik VSD’ye benzer sekilde ilerler.
Ancak sol ventrikll kani pulmoner artere dogru akar
ise, klinik VSD+BAT olgularindaki gibi ihmli siyanoz ile
seyreder. Klasik olgularda EKG ve akciger grafisinde
bulgu saptanmayabilir, tani ekokardiyografi ile
konmaktadir (28,29).

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu (HLHS), kalbin sol
sisteminde yer alan mitral kapak, sol ventrikil, aort
kapadi ve asendan aortun degisen derecede hipopla-
zisini tariflemektedir. Aortun yetersiz gelisimi nede-
niyle sistemik dolasim duktusa bagimlhidir. Fonksiyon
gorebilen tek bir ventrikil s6z konusudur. Ik olarak
1958 yilinda Noonan ve Nadas tarafindan tariflenmistir
(30). Arteryel ve vendz dolagim tamamen birbirine
karismisgtir. Nadiren non-restriktif VSD ile birlikte olur
ve sol ventrikul gelisimi normal olabilir. Triklspit kapak
anomalileri ve bikuspit pulmoner kapak ile birlikte
gorulebilir. Dogumdan sonra dolasim tamamen
duktusa bagdimhdir. Duktus kontrakte olmaya bagla-
dikca hipoksi artar ve siyanoz belirginlesir. Tedavi
edilmediginde progresif hipoksi geligir, sistemik
perflizyon bozulur ve metabolik asidoz gelisir (1,4).
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Klinik Bulgular ve Tani

Dogumdan hemen sonra normal goérinimde olan
bebekte duktus kapanmaya baslar ve siyanoz belirgin-
lesir, Ozellikle vicudun alt kisminda perfiizyon
bozulur. Fizik muayenede sagd ventrikil atimlari
belirgindir, ikinci kalp sesi tek ve gugli duyulur,
sternumun sol kenarinda hafif sistolik Gftrdm duyulur.
EKG'de sag atriyal bliyime ve sad aks deviasyonu
saptanir. Akciger grafisinde ise kardiyomegali ve
pulmoner damar gélgelerinde artis gorilir. iki boyutlu
ekokardiyografi tani koydurucudur ve kateterizasyon
gerektirmez. Asendan aortanin hipoplazisi tipik bulgu-
dur. Mitral kapak ve aort kapak gelisimi, triklspit
kapak fonksiyonlari degerlendirilir (1,4).
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Konjenital kalp hastaliklarinin (KKH) olusma nedenleri
henliz tam olarak bilinmemektedir. Ailede dogustan
kalp hastaligi 6ykisinin olmasi, akraba evlilikleri,
hamilelikte toksik, enfektif ya da radyoaktif maruziyet
gibi gesitli faktorler belirtiimistir (1). Ancak hastaliklari
tamamen bu nedenlere baglamak genellikle mimkuin
olmamaktadir. Nedenleri ihtimal olarak bilinen bu
hastaliklarin olusumunun énlenmesi gunimuz sartla-
rinda simdilik pek mimkun degildir.

Tedavide en Onemli faktér erken taninin konulabil-
mesidir. Deneyimli hekimlerce bazi kalp hastaliklarini
anne karninda iken tanimak hamileligin 4. ayindan
itibaren mumkindir. Tim kalp hastaliklarinin tanisi
henlz fetal ekokardiyografik ydntemle maalesef
konulamamaktadir. Dogumdan sonra bile bazi hasta-
liklarda anne babanin ¢ocugun hastalidini fark etmesi
mUmkin olamayabilecedi gibi doktor muayenesi
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sirasinda ¢ocuk huzursuz veya agliyorsa taninama-
yabilir (2).

Teknik imkénlarin ve bu hastaliklarin tedavisindeki
deneyimin artmasi ile KKH’larin neredeyse tamaminin
tedavisi mimkin olmaktadir. Kompleks ve ¢ok agir
patolojilerin bulundugu hastalar igin bazen tedaviye
yonelik fazla bir yardim yapilamasa da, c¢ogunluk
patolojilerin duzeltilebilmesi KKH’li hastalar ve aileleri
icin umudu arttirmaktadir. Hatta bazi patolojilerin,
bebek heniz anne karninda iken duzeltimesine
yonelik yiz guldirtct sonuglar alinmaktadir (2).

KKH’nin tamami igin ameliyat gerekmemektedir. Bazi
patolojiler ¢cok hafif olup hi¢ tedavi gerektirmeyebilir.
Tibbi tedavi ve izlem ile bunlarin normal birer yetigkin
olarak hayatlarina devam etmeleri saglanabilmektedir.
Ayrica girisimsel ¢ocuk kardiyolojisindeki gelismeler
de bazi patolojilerin anjiyo laboratuvarlarinda kateterler
yardimi ile diizeltiimesine olanak saglamaktadir (1).

Robert Gross tarafindan 1938 yilinda ilk basarili
Patent Duktus Arteriosus (PDA) ligasyonunun yapil-
masi ile birlikte KKH cerrahisi baslamistir (3). Bu
tarihden sonra ¢ok hizli bir gelisim dénemi basla-
mistir. Kardiyolog Helen Taussig’in 6nerisiyle cerrah
Alfred Blalock tarafindan, Fallot Tetraloji’li bir hastaya
ilk defa sistemik-pulmoner sant yapildi. Blalock-
Taussig ameliyatl halen belli modifikasyon ve endikas-
yonlarla giinimuzde de yapilmaktadir.

Kalp-akciger pompasinin 1953 yilinda Gibbon tarafin-
dan kullanilmasi her tirla kalp ameliyatinin, bu arada
konjenital kalp hastaliklar cerrahisinin guvenle yapil-
masini saglamistir. Ginimuzde konjenital kalp hasta-
liklarinin cerrahi tedavisinde kapali teknikle yapilan ve
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dolasimin durdurulmasina gereksinim duyulmayan
girisimler hala gegerliligini korumaktadir. intrakardiyak
girisimler ise kardiyopulmoner bypass (ekstrakor-
poreal dolasim, kalp akciger pompasi) kullanilarak,
orta veya derin hipotermi, sirkulatuar arrest gibi
metodlarin kombine kullanimi ile olduk¢a dlsuk
mortalite ile yapilabilmektedir (1, 2).

Konjenital Kalp Hastaliginin Tipleri

KKH bazen tek patoloji olarak hastada bulunurken
(Atriyal Septal Defekt (ASD), Ventrikiler Septal Defekt
(VSD), Patent Duktus Arteriyozus (PDA) gibi), bazen
de oldukga karmasik ve duzeltiimesi zor patolojiler
gorulebilmektedir (1). ASD, VSD, PDA gibi baz
patolojiler tek baslarina sorun iken, bazen ek olarak
bunlarin  bulunmasi hastanin yagsaminin devamini
saglamaktadir. Olusan kombine sorunlarin ¢6zimu
icin gok dizglin bir preoperatif degerlendirme yapil-
masi ¢ok Onemlidir (4,5). Cocuk kardiyologlar ile
surekli goérus als verisi yapilmasi ve olgularin
tartisiimasini saglayan konseylerin 6zellikle egitim
hastaneleri ve Universitelerde dizenli olarak yapilmasi
gerekir. Cerrahin ameliyathane masasinda hasta
basinda slprizle karsilagsmasi, preoperatif tani ile
peroperatif géruntinin ayni olmamasi, ancak dene-
yimli bir ekiple yapilan konsey toplantilari sonrasi
saglanabilir. Preoperatif degerlendirme ve operasyon-
larin sorunsuz olmasi yine de yeterli olamamakta,
postoperatif yogun bakim desteginin saglanabilmesi
gerekmektedir.

KKH’nin siniflandiriimasi  oldukga gugtir. Ozellikle
kompleks olgulari tanimlarken segmental analiz
yontemi uygulanir (6).
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Segmental Analiz Yontemine Gore Siniflandirma

Segmental analizde kalp odaciklarinin birbirleri ve
vucut simetrisi ile olan iliskisi g6zénline alinr.
Segmental analiz yaparak anomalinin dodru tanimini
yapabilmek ve kolayca dogru sekilde anlasilabilmesini
saglamak icin oncelikle kalp odaciklarinin morfolojik
Ozelliklerinin iyi bilinmesi gereklidir. Yerlesim ve
baglanti 6zellikleri ve morfolojileri belirlenerek yapilan
segmental analiz, cerrahin karar vermesinde kafa
karisikhigini gidermektedir. Ornegin, yerlesim yeri sol
olan bir odacigin morfolojik 6zellidi tersi olabilir.

Segmental analiz yapilirken: kalbin pozisyon ve
lokalizasyonu, atriyal morfoloji ve atriyal situs,
atriyoventrikller komunikasyonunun analizi (ventrikiler
morfoloji, ventrikUler iligki, atriyoventrikiler baglanti),
ventriklloarteryel komunikasyonun analizi (ventriki-
loarteryel baglanti), blyik arterlerin iligkisi ve ilave
anomaliler olarak siralayip degerlendirmek gerekir (6).

Klinik Bulgulara Goére Siniflandirma

Klinige yonelik siniflamalar genellikle 6gretim amac-
hdir, hastaya yapilmasi dusunulen cerrahi girisim igin
sadece genel bir yol gosterir. En basit olarak yapilan
siniflamada hastanin siyanozu olup olmadigi g6zénu-
ne alinir. Buna goére konjenital kalp hastaliklari tg¢
sinifa ayrilabilir:

a. Asiyanotik Kalp Hastaliklari: Ek defekt olmaksizin
kapak darliklari, aort veya pulmoner koarktasyonlar
gibi.

b. Siyanotik Kalp Hastaliklan: Blylk arter
transpozisyonu, Fallot Tetralojisi, VSD+ pulmoner
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atrezi, sistemik ven6z donls anomalileri, atriyo-
ventrikller diskordant baglanti, tersiyer siyanozun
bulundugu infantil koarktasyon gibi.

c. Siyanoza Egilimli Kalp Hastaliklari Bu gruba
ASD, VSD, PDA, Trinkus Arteriosus, A-P Pencere
gibi sol-sag santli 6nceleri siyanotik olmayan
ancak zamanla pulmoner arter basinci artinca
Eisenmenger Sendromu geliserek santin ters
doéndugu ve sagdan sola oldugu hastaliklar girer.

Santin varligi ve yoni dikkate alinarak yapilan bir
diger siniflama cerrahi yonlendirmeye de yardimci
olmaktadir.

Santin Varhgi ve Yonii Dikkate Alinarak
Siniflandirma

a. Santi Olmayan Konjenital Kalp Hastaliklari: Ek
defekt olmaksizin kapak darliklari, aort veya
pulmoner koarktasyonlar gibi.

b. Soldan Saga $Santlh Konjenital Kalp Hastaliklari:
ASD, VSD, PDA, Trinkus Arteriosus, A-P
pencere gibi sol-sag santh &nceleri siyanotik
olmayan ancak zamanla pulmoner arter basinci
artinca Eisenmenger Sendromu geliserek santin
ters dondigu sagdan sola oldugu hastaliklar.

c. Sagdan Sola Santh Konjenital Kalp Hastaliklari:
Fallot Tetralojisi, ASD ya da VSD’nin ileri pulmoner
stenozla beraber bulundugu durumlar, izole
sistemik vendz dénus anomalileri.

d. Kompleks Kardiyak Anomaliler: Buyluk arter
transpozisyonu, A-V kapak atrezileri, tek ventrikilin
bulundugu anomaliler, ¢ift girisli veya cift cikiglh
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ventrikiller, hipoplastik sol kalp, Shone Sendromu
gibi anomalilerin bulundugu, cerrahi tedavinin
basarili olabilmesi igin taninin ve kardiyak perfor-
mansin ¢ok ciddi analiz edilmesi, ameliyata ulasana
kadar olan bakimin ¢ok titiz yapilmasini gerektiren
hastaliklar.

Konjenital kalp hastaligi ile dogan goguklarin yaklasik
Ucte biri hayatin ilk yilinda 6lmekte veya cerrahi
tedaviye ihtiyag duymaktadirlar (7). Tedavi edilmemis
ciddi konjenital kalp defektli olgular 6zellikle kalbi,
akcigerleri ve santral sinir sistemini etkileyen sekonder
organ hasarlari ile karsi karsiyadirlar. Ayrica tedavi
edilmemis cocuklarda bu anatomik ve fonksiyonel
sekellere ilave olarak c¢ocugun normal gelisimini
sinirlayan fiziksel ve mental gelisme gerilikleri de
tabloya eklenebilir (8).

Konjenital Kalp Hastaliklarinda Palyatif Cerrahi
Tedaviler

Bazi konjenital hastaliklarin c¢esitli nedenlerle tam
anlamiyla dulzeltilemedigi, hastanin acil olarak
yasamasini saglamak amacinin oldugu veya ileride
yapilmasi planlanan diizeltici ameliyata kadar zaman
kazanmak icin yapilan ameliyatlar bu gruba girer.
Temel amag hastanin oksijenlenmesini ve akcigerlerin
korunup gelismesini saglamaktir (1,2). Bu nedenle
gruplandiracak olursak, palyatif girisimler asagidaki
gibi siniflandirilabilir: A: Artmis pulmoner kan akimini
azaltmak igin yapilan girigsimler, B: Azalmis pulmoner
kan akimini arttirmak igin yapilan girisimler, C:
intrakardiyak oksijen karisimini arttirmak igin yapilan
girisimler.
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A. Artmis Pulmoner Kan Akimini Azaltmak igin
Yapilan Girigimler

Septal defektler ya da sistemik arter ve pulmoner
arterler arasinda herhangi bir gegis olusturacak
baglanti varsa kan dusik basingli sisteme dogru
yonelecektir. Diger bir deyimle sol-sag sant olusa-
caktir ve pulmoner kan akimi artacaktir. Bu kalbin
gereksiz yere ¢ok miktarda kani akciger dolasimina
géndermesi anlamina gelir. ileri sol-sag santin oldugu
bu durumlarda etkin kardiyak debi duser ve kalp
yetmezligi ortaya ¢ikar. Bu durumun tam olarak
dizeltiimesi gerekir. Ancak bazi sartlarda bu mimkin
olamamakta ve palyasyona basvurmak gerekmek-
tedir. Bu amagla akcigerlere giden kanin gegisini
azaltmak igin yapay bir pulmoner arter darhgi
olusturulur. Genis VSD’li infantlarda genellikle tam
dlzeltici girisimler yapilmakla beraber eger genel
durum ileri derecede bozuksa ve infant malnutrisyonlu
ise pulmoner banding uygulanabilir. Multipl VSD’lerin
oldugu “Swiss Cheeze Septum” denilen anomalilerde
pulmoner banding daha guavenli bir yéntemdir.
Pulmoner bandingin en énemli sakincalari hastanin
bir ikinci ameliyata gereksinim duymasi ve pulmoner
arterlerde distorsiyon ve morfolojik yapi degisiklikleri
olusturmasidir.

Pulmoner Banding Cerrabhisi

Korektif operasyonun yapilacagi streye goére insizyon
yapilir. Hasta eger ¢ok kisa bir siire sonra korektif
ameliyata alinacaksa medyan sternotomi ile pulmoner
banding yapilabilir. Bu durumda hasta 7-10 gun iginde
ikinci ameliyata alinmaldir. Ornegin gecikmig buyiik
arter transpozisyonu nedeniyle sol ventrikili antrene
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etmek igin yapilan pulmoner banding+sant uygulama-
sinda oldugu gibi. Eger korrektif ameliyat daha ileri bir
tarihte yapilacaksa tercih edilen yol sol anterolateral
torakotomidir. Perikard acildiktan sonra pulmoner
arter band ile donulir. Sonra bant sikiimaya baslanir.
Genellikle pulmoner arter distal ucundaki basincin
sistemik basincin %30-40"1na dusurilmesi saglanir.
CUnkl pulmoner basincin ¢ok duslrilmesi sag
ventrikll stresini arttiracaktir, ayrica karbondiyoksit
retansiyonu ve metabolik asidoz infantin pulmonik
hipertansif krize girme olasiligini ylkseltecektir.
Asagidaki bulgularin ortaya g¢ikmasi bandin fazla
sikildiginin géstergesidir:

1. Arteryel desatlirasyon olusmasi (santin ters
dénmesine bagli olarak),

2. Bradikardi olusmasi (Sag ventrikil gerginliginin
artmasina bagh olarak),

3. Atriyum basincinin artmasi (artmis afterload’a bagh
olarak)

B. Azalmis Pulmoner Kan Akimini Arttirmak igin
Yapilan Girigimler

Kanin oksijenlenmesi icin akciderlere yeterince
ulagtirnlamadigi  durumlarda pulmoner artere kan
akimini arttirmak igin yapilan girigsimler G¢ cesgittir:

1. Sistemik Arter-Pulmoner arter santlari,
2. Superior Vena Kava-Sag Pulmoner Arter santi,

3. Defekt duzeltiimeksizin yapilan sag ventrikdl ¢ikis
yolu rekonstriksiyonlari.
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1. Sistemik Arter-Pulmoner Arter Santlan

Pulmoner kan akiminin azaldigi durumlara en klasik
ornek Fallot Tetralojisidir. Blalock ve Taussig tarafin-
dan gercgeklestirilen ilk sant ameliyati daha sonra
yapilan digerleri ile kiyaslandiginda ¢ok daha
kullanigh, guvenlidir. Klasik ve Modifiye Blalock-
Taussig, Waterston, Pots anastomozlari ve santral
aorta-pulmoner santlardir.

Klasik Blalock-Taussig $Sant

Sag subklavyen arter distalden kesilerek distal ucu
baglanir. Proksimal kisim ise asagdi déndurilerek sag
pulmoner artere ug-yan anastomoz edilir. Kolun
beslenmesini bu boélgedeki kollateral arterler saglaya-
bilir ancak %1 oraninda kol iskemisi geligir.

Bu santin Ustinliglu pulmoner yataga olan kan
akiminin subklavyen arter tarafindan belirlenmesi ve
akim fazlaligina (overflow) yol agmamasidir.

Modifiye Blalock-Taussig ameliyatinda ise subkavyen
arter sakrifiye ediimez ve hastanin kilosuna bagimli
olarak 4, 5, 6 mm PTFE tUp greft subklavyen arter ve
pulmoner arter arasina anastomoze edilir.

Waterston $anti ¢cikan aorta ile ayni tarafta bulunan
sag pulmoner arterin yan yana anastomoze edildigi
santtir. Potts Santi ise, inen aorta ile ayni tarafta olan
sol pulmoner arterin yan yana anastomoze edilmesi
seklinde uygulanir. Her iki ameliyatin yapilistaki teknik
zorluklarinin yanisira kontrol edilemeyen anastomoz
genisligi ve overflow tehlikesi vardir. Ayrica korrektif
ameliyat sirasinda kapatiimalari son derece zordur ve
pulmoner arter distorsiyonuna siklikla yol acar.

47



2. Superior Vena Kava- Sag Pulmoner Arter $Santi

Superior vena kava kaninin arada bir pompa
olmaksizin pulmoner artere anastomoze edilmesi
prensibine dayanir. Glenn santi denilen bu ameliyatin
baslica dezavantaji; vicut kan akiminin uygunsuz
dagilimi (Buyuk kapasiteli akcigere superior vena
kavadan gelen daha az kan akiminin deviye edilmesi)
ve bu santin bozulup korektif ameliyatin yapilma-
sindaki zorluktur. Superior ve inferior vena kavalar
arasinda kollateraller geliserek sant akimini azaltir,
tromboz olusabilir ve akciger Ust loblarinin perflizyonu
muhtemelen pulsatil akimin olmayisina bagli olarak
azalir.

3. Defekt Diuzeltiimeden Yapilan Sag Ventrikiil
Cikis Yolu Rekonstriiksiyonlari

Pulmoner yatagin daha ylksek basingla geligtiril-
mesinin amaglandidi durumda mediyan sternotomi
vapilir ve gereginde pompa kullanilarak kalp igi
defektlere mudahale edilmeksizin sadece sag ventri-
kil cikis yolu genisletilir. Eger nispeten gelismis
pulmoner arterleri olan bir hastada bu ameliyat
yapilirsa pulmoner rezistansin digtk olmasi nedeniyle
sant soldan saga donebilir ve hasta kalp yetmezligine
girebilir.

C. intrakardiyak Oksijen Karigimini Arttirmak igin
Yapilan Girigimler

Buylk arter transpozisyonu olan hastalar yasamlarini
interatriyal veya interventrikiler diizeyde “karisim” ile
saglarlar. Bu hastalarda aortaya bir miktar oksijenize
kan gelmesi sol-sag sant ile saglanir. Transpozisyonlu
hastalarda interatrial dizeyde kan karisimini arttirmak
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icin Blalock-Hanlon tipi atrial septektomi yapilir.
Sag torakotomi vyapilir, perikard acilir ve her iki
pulmoner ven gegici olarak snerlenip sikilir. Satinsky
klempi sag atriyum duvari ve septumu ayni anda igine
alacak sekilde yerlestirilir. Sag atriyum duvari kesile-
rek septuma ulasilir ve bir miktar septum dokusu
rezeke edilir. Sonra atriyotomi tamir edilir, tim bu
islemler satinsky klempi icinden, pompa destedine
gereksinim duyulmadan yapilir.

Miller ve Rashkind, perkutandz yolla yapilan balon
atrial septostomiyi geligtirmiglerdir, bdylece kritik
durumdaki infantin torakotomi riskine girmemesi
saglanmistir. Erken basari oraninin %90 oldugu bu
girisim ginumuzdeki tek tercihtir. Bu yizden Blalock-
Hanlon ameliyati pek yapilmaz. Eger fossa ovalis ¢ok
kiigclkse ve duvarlari kalinsa ameliyat endikasyonu
dogar.

Konjenital Kalp Hastaliklarinda Tam Diizeltici
(Korektif) Cerrahi Tedaviler

A. Kapali Korektif Girigimler

Kapali korektif girisimler diye adlandiriimalarinin
nedeni kardiyopulmoner by-pass gerektirmeyen
girisimler olduklari igindir. Bu grupta: patent duktus
arteriosus (PDA), aort koarktasyonu ve vaskdler
ringler bulunur.

Bazi 6zel durumlarda pompa kullanmak gerekebilir.
Aslinda daha basit girisimler gibi gérinmelerine
karsin, kardiyopulmoner bypass kullaniimadigindan
anestezi ve cerrahi ekip acisindan teknik dikkat ve
titizlik isteyen ameliyatlardir. Bu grup ameliyatlarda
genellikle sol torakotomi yapilir. Eger sol torakotomi
goérus sahasi yeterli olmayacaksa ¢ok nadir durum-
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larda (kompleks arkus anomalilerindeki gibi) mediyan
sternotomi de yapilabilir.

Patent Duktus Arteriyozus

Foétal hayatta intrakardiyak oksijen karisiminin
saglanmasi duktus kanali ile olur. Dogum sonrasi
dolasim paterni erigkindeki sekle déndugunden duktus
fonksiyonunu yitirir. Kapanma medya tabakasi kasla-
rinin kontriksiyonu ve endotel proliferasyonu ile
saglanir. Normalde duktus 2-3 hafta icinde kendiligin-
den kapanir. Bir sene sonunda %99 oraninda
kapanmasi beklenir. indometazin, ibuprofen gibi bazi
ilaglar duktus kapanmasini hizlandirabildigi gibi,
Prostoglandin-E; gibi maddeler kapanmay: geciktirir
(9). Pulmoner yataga kan akiminin az oldugu
durumlarda duktus hayat kurtaricidir ve kapatiima-
masi gerekir (pulmoner atrezi ve Fallot Tetralojisi gibi
durumlarda).

Ozellikle infantlarda tedaviye yanit vermeyen kalp
yetmezIligi cerrahi kapatmayi gerektirir. Kalp yetmez-
ligi yoksa PDA kapatiimasi icin elektif sartlar
beklenebilir. Pulmoner arter basinci ylkselmiyorsa
ameliyat okul c¢agdi oncesi herhangi bir zamanda
yapilabilir, eger basing ylkseliyorsa 6-12 aylikken
ameliyat yapilmalidir. Pulmoner arter rezistansi 8
wood Unitesi/m?yi buluyorsa duktus kapatiimasi c¢ok
yuksek mortalite tagidigindan sakincalidir.

PDA ameliyati i¢in, sol 4. interkostal araliktan
torakotomi yapilir ve aort Uzerinden posterior plevra
acilir. PDA rekurren laringeal sinir yaralanmiyacak
sekilde serbestlestirilir. Kapanmaya ge¢gmeden once
Duktus Klempaj Testi yapiimasi tavsiye edilmektedir.
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Eskiden c¢cok 6nemi olan bu test kateterizasyon ve
diyagnostik araglarin gelismesi, tani kesinliginin
artmasi sayesinde eski 6nemini kaybetmistir. Klempaj
testinde duktus klemplenir ve aortik pulmoner
basinglar ve oksijen satlrasyonu gdézlenir. Eger
hastada pulmoner basing sistemik basincin Gzerine
cikarsa desatlrasyon ve tansiyon arteriyelde disme
gO6zlenirse duktus kapatilamaz. Cunkd ya pulmoner
rezistans sistemik rezistansin (zerindedir ya da
duktus bir sistemik-pulmoner sant gibi calisiyordur.
Kapama icin degisik metodlar vardir:

1. Metal kliple olan duktus kapatiimasidir. Bu metod
daha c¢ok prematir infantlarda uygulanir. Kliple
kapamanin sonuglari tek ligasyon yapmaya benzer
ve %23’e varan oranda rekanalizasyon gordlebilir.

2. Cift ligasyon teknigidir. Bu teknikte duktusun hem
aorta hem de pulmoner tarafi kalin ipekle baglanir
ve ortasina bir transfiksiyon dikisi konur. Double
ligasyon yapilan vakalarda rekanalizasyon orani
cok dislktur.

3. Duktus Divizyonu denilen bu teknikte duktus iki
klemp arasindan kesilir ve serbest uglar kendi
Uzerlerine kapatilir ve ameliyat sonucunda rekanali-
zasyon olasihgl yoktur, ancak dikis aralarindan
sizdirmaya bagh pseudo anevrizma olasiligi
yuksektir.

4. Kardiyopulmoner baypas kullanilarak, 6zellikle
infektif endokarditli olgularda kapatilabilinir. Yine
kompleks korrektif olgularda kardiyopulmoner by-
pasa baslamadan hemen 6nce ya da baslar
baslamaz kapatilabilir.
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5. Video-asiste Torakoskopik Cerrahi (VATS) yontemle
de kapatilmasi mimkundur (10).

6. Transkateter kapama 6 Kkg. ve Uzeri uygun
cocuklarda uygulanabilmektedir (11,12).

Aort Koarktasyonu

Aortanin daralmasi anlamina gelir. Teorik olarak
aortanin her yerinde bulunabilir. Aortik istmus denen
sol subklavyen arterin ¢ikis yerinin biraz altinda %98
oraninda bulunur. izole ya da diger kalp defektlerine
eslik eden anomali olarak bulunabilir. Shone sendro-
munda parasut mitral kapak, sol atriyumda supraval-
vular ring ve subaortik stenoz ile birliktedir (13).
Turner sendromu ile bikispit aort kapagi ile daha sik
goralur.

Iki tip koarktasyon vardir: Infantil (Preduktal) ve
Eriskin (Postduktal). Fetusta istmus bolgesi fizyolojik
olarak biraz dardir. Bunun sebebi ylksek rezistansli
beyin dokusunun yilksek basingla perflizyonunun
saglanmasidir. Duktusun gorevi ise, eriskine ters
olarak temiz kanin geldigi sag ventrikil kanini
abdominal aortaya aktarmaktir. Akcigerler kollabe
oldugundan rezistanslari yuksektir ve kan akciger-
lerden daha ¢ok aortaya gider. Fetal dolasimin bu
ozelliginin bilinmesi koarktasyon tiplerinin anlasiimasi
icin yol gostericidir. Erigkin tip koarktasyonda, darlik
duktusun distalinde bulundugundan, fetal duktus
desenden aortayl perflize edemez ve Kkollateraller
erken donemde tesekkil ederek alt taraflarin perfiz-
yonunu saglar. Dolayisi ile bu hastalarin klinik
bulgulari daha azdir ve erigkin yasa gelmeleri olasidir.
infantil tip koarktasyon ise duktus &ncesi bulundu-
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gundan duktus desenden aortayr beslemeye devam
eder ve organizma Kkollateral gelistirme geregi
duymaz. Genellikle ek kompleks anomalilerle beraber
olan infantil koarktasyonun klinigi bu yizden agirdir.

Akciger rezistansinin yiksek oldugu erken dénemde
tersiyer siyanoz (lUst ekstremiteler normal, alt
ekstremiteler siyanotik) goérulir. Koarktasyon yenido-
gandaki en onemli kalp yetmezligi nedenleri arasin-
dadir. Elli yasin altinda hipertansiyonlu bireylerde
mutlaka ayirici taniya alinmalidir. Alt ekstremitelerde
nabiz alinmamasi, Ust ekstremitede hipertansiyon, sol
ventrikil ard ylk artmasina ait bulgular, kaburga
centiklenmesi koarktasyona isaret eder.

Koarktasyonun varligi cerrahi endikasyondur. Kalp
yetmezligindeki infantlar siki tibbi tedavi sonrasi
hemen cerrahiye verilmelidir. Genel durumu iyi olan
hastalar icinse degisik gorusler vardir. Genelde kabul
edilen goris tamirin 7-8 yaslara ertelenmesidir. Bu
gorist savunanlar aortanin bu yaslarda erigkindeki
c¢apin %80’nine ulastigini ve rekoarktasyon insidan-
sinin azalacagini 6ne surerler. Diger bir grup eger
uygun cerrahi metotlari secilirse (separe dikis ve ug
uca anastomoz gibi) aortanin zamanla gelistiginde
tamir yerinin ufak kalmasi sorunun yani rekoarktas-
yonun mUmkun olmayacagini savunur. Aort koarktas-
yonunun eslik ettigi anomalilerde 6nce koarktasyonu
tamir ederek sol ventrikil ard yukind azaltmak
gerekir. Aort koarktasyonu tedavi edilmezse hastalarin
%25’i 20 yagindan 6nce, %50’si 32 yasindan 6nce
Olmektedirler.
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Cerrahi Teknik

Sol 4. interkostal araliktan torakotomi yapilir. ideal
tedavi koarkte segmentin rezeksiyonu ve uguca
anastomozudur. Anastomozun arka tarafini devamli
dikis teknigi ile 6n kismini separe dikislerle yapmak
aort dokusunun buylmesine izin vereceginden re-
koarktasyon olasiligi diguktir. Tamir metodlar sunlardir:
Rezeksiyon ve ug-uca anastomoz, Subklavyen Flep
Teknigi, Aortik arkus alt ylzine dogru uzatimig
rezeksiyon ve anastomoz, Yama ile Aortaplasti.

Baypas yéntemi ile tamir: 1. Subklavyen arterin distal-
den kesilmesi, Blalock ameliyatinda oldugu gibi asagi
cevirilip koarktasyon distaline anastomozu, ve 2.
Prostetik tip greft ile bypass.

Istmusun indirekt plasti yéntemi ile tamiri: Herhangi bir
prostetik yama ile koarkte segmentin genigletiimesi
indirek istmus plasti adini alir. Bu ydntemin, aorta
duvari ve konulan yamanin kompliyanslarinin farkli
olmasi nedeniyle, yamanin karsi tarafinda anevrizma
gelismesi gibi bir sakincasi vardir.

Istmusun direkt plasti yéntemi ile tamiri: 1. Subklavyen
arterin distalden kesilerek asagdi c¢evrilmesi ve
koarktasyon bdlgesi Uzerine yayilmasi, 2. Subklavyen
arterin proksi-malden kesilerek kokinun koarktasyon
Uzerine anastomoze edilerek hem ‘patch anjioplasti’
yapilmasi hem de arterin kan akiminin devamliliginin
saglanmasi, 3. EgJer koarkte segment kisa ise
genislemis kisimlarin yan yana anastomozu ve 4.
Koarkte segmentin boyuna kesilip enine dikilerek
‘Heineke-Mikulitz’ tipi tamir uygulanmasi.
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Koarkte  segment rezeksiyonu ve tip greft
interpozisyonu: Koarkte segment igindeki rafe’nin
indirekt tamirde c¢ikarilmasi genellikle tavsiye
edilmekle beraber bu konuda kesinlik yoktur.

infantil koarktasyonlarda da prensipler PDA’nin
kapatiimasi ilave edildiginde aynidir. “Extended”
Rezeksiyon ve arkus aorta dlzeyinde ug-uca
anastomoz (XETE) yontemi yetigkinlere oranla daha
kolay yapilmaktadir.

Erken komplikasyonlar: Kanama, hipertansiyon, strok
ya da parapleji, bobrek yetmezligi, abdominal agri
silotoraksdir. Ge¢ komplikasyonlar: Restenoz (1 yasin
alti daha siktir), anevrizma olusumu (yama konulan-
larda siktir), sol kol iskemisi (subklavyen arterin
sakrifiye edildigi durumlarda siktir). Mortalite infantlarda
%10, daha biylk ¢ocuklarda %3 civarindadir.

Vaskiiler Ringler ve Slingler

Cift arkus aorta, retro-6zofageal sag arkus aorta,
aberran sag veya sol subklavyen arter, gibi hastaliklar
vardir. Cogunda ring ligamentum arteriosus tarafindan
tamamlanir. Hepsinde sol torakotomi vyapilir ve
ligament kesilerek mevcut patolojik yapi normale
dénduralur. Cift arkus aorta varsa non dominant arkus
kesilir, her iki arkus esit ise normalizasyon igin
posterior arkus Kkesilir. Ameliyat sonu hastalarin
dispne ve disfaji sikayetleri geger. Pulmoner arter
slinginde ise genellikle disfaji yoktur. Ancak bu
hastalarda degisik agirlikta trakeomalazi bulunabilir,
trakea rekonstrik-siyonlari gerekebilir. Bazi merkezler
bu operasyonlari "kapali korrektif girisim" gurubuna
almamakta ve pompa destedi altinda infanti hipoksi
riskine sokmaksizin "agik korrektif" girisim yapmak-

55



tadirlar. Vaskuller ring ve pulmoner arter slinglerinin
tamir metodlari da gosterilmistir (14).

B. Acik Kalp Yontemiyle Korektif Girigimler

"Acik kalp" terimi kardiyopulmoner baypas kullani-
larak, solunum ve dolagim desteginin saglanmasi,
kansiz ve hareketsiz bir kalpte intrakardiyak tamirlerin
yapilabilmesi anlaminda kullaniimaktadir. ASD, VSD,
Fallot Tetralojisi, c¢ift cikimh ventrikiller, trunkus
arteriosus, outflow (¢ikim yolu) darlklar, kapak
bozukluklari, buyldk arter transpozisyonlari, tek
ventrikil igin yapilan operasyonlar bu gruba
girmektedir. Konuyu daha anlasilir hale getirmek igin
su sekilde islemek daha uygun olacaktir:

1. Septal Defekt Tamirleri: ASD, VSD, A-V Kanal
Tamirleri

2. Sag Ventrikil Gikim Yolu Darliklari: Pulmoner
Valvuler ve infundibuler stenoz.

3. Sol Ventrikiil Cikim Yolu Darhliklari: Subvalvuler,
valvuler, supravalvuler aort stenozlari, idyopatik
hipertrofik subaortik stenoz

4. Kompleks Kardiyak Anomaliler: Fallot Tetralojisi,
Gift cikimli ventriklller, tek ventrikil, biylik arter
transpozisyonu.

Septal Defekt Tamirleri
Atriyal Septal Defekt (ASD)

Embriyoner dénemde septum primum Uzerinde, bir
goéruse gore normalde de olusan iki adet ostiumun
(asagida ostium primum, yukarida ostium sekundum),
septum sekundum tarafindan oOrtilememesine ait
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olarak ortaya c¢ikan bu bozukluk yerlesim yerlerine
gore adlandirilirlar. Bulunma vyerlerine gore Atrial
Septal Defektler su sekilde siniflandirilabilirler:

1. Primum Defektler,

2. Sekundum Defektler (High Venosum Defekitler,
Fossa Ovalis Tipi Defektler, Low Venosum Defektler,
Koroner Sinis Tipi Atriyal Septal Defektler,
intermediate Septum Defektleri)

Cerrahi Endikasyon ve Zamanlama

Atriyal septal defektlerde pulmoner hipertansiyon
gelisimi yavastir. Eger defekt kapatiimaz ve kendi
halinde birakilirsa pulmoner ciddi pulmoner hipertan-
siyon gelisme orani %5-10'dur. Eisenmenger sendro-
mu gelisen kiglk bir grup hastada delikli yama ile
kapatiimanin  faydalarindan bahsedilse de bu
uygulama yayginlasmamistir. Kapatilmamis ASD’lerde
ortalama yasam suresi 50 vyas civarina iner.
Pulmoner-Sistemik akim orani 1,6’y geciyorsa
ameliyat endikasyonu vardir. Ameliyat okul c¢agi
oncesi yapilmahdir. Eger c¢ocuk ileri derecede
semptomatikse, kalp yetmezligi bulgulari varsa
beklemenin bir anlami yoktur. Zaten ASD’li hastanin
semptomatik olabilmesi igin defektin ve santin gok
biyik olmasi gerekir.

Cerrahi Teknik

1. Primum Tip Defektler: Atrial Septumun alt
kisminda A-V valvlerin hemen Uzerinde yer alirlar.
Mitral anterior (septal) lifletin klefti bu defeklere eslik
edebilir. Primum tip ASD’lerin 6zellidi ileti sistemine
¢ok yakin olmalari ve kapatiimalari sirasinda dikkat
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edilmezse cerrahi A-V Blok riskinin olmasidir. Bu
defektler daima yama ile kapatiimali ve dikisler mitral
kapak anterior leafletinden A-V nodun uzagdindan
gecmelidir. Primum defektlerin cerrahi olarak kapatil-
masi gosterilmigtir.

2. Sekundum Tip Defektler: Atrial septumun A-V
kapaklara uzak bdlgelerinde bulunan defektlerdir. Bu
defektler su sekilde siniflandirilabilirler:

a) High Venosum Defektler: Ust vena kava adzina
yakin yerlesimli defektler, genellikle sag pulmoner
vendz donls anomalisi ile beraber bulunabilirler.
Kapatiimalari sirasinda anormal olarak sag atriuma
acilan pulmoner ven bir yama yardimi ile sol atriuma
yonlendirilmelidir (pulmoner vendz rerouting). Tamirle-
rinde superior vena kavanin daralmamasi i¢in mutlaka
yama kullaniimasi ve primer dikis tekniginden kaginil-
masi gerekir.

b) Fossa Ovalis Tip Defektler: Limbus fossa ovalisin
sinirfladi§i alan icindeki defeklerdir. Eger atrium
geometrisini etkileyecek kadar blylk degillerse primer
sutur teknigi ile kapatilabilirler. Agik Kalp ameliyatlari
icindeki teknik olarak en basit girisimlerdir. ileti
sistemine uzak olmalar hizla kapatiimalari ameliyat-
larin anestezi ve pompa kazalari diginda sifir mortalite
ile yapilmalarini saglar.

c) Low Venosum Defektler: inferior vena kava agzina
yakin olan bu defektlerin kapatiimasindaki tek 6zellik
ayni superior tipte oldugu gibi yama kullaniimasi
gerekliligidir. Ayrica cerrahi sahanin ulasilabilir olmasi
icin inferior kava kanull olabildigince asagdiya konul-
mahdir.
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d) Koroner Sinis Tipi Atrial Septum Defektleri:
Koroner sinds agzinin acgildigi yere yakin septum
defektleridir ve genellikle tavansiz koroner sinls
sendromunun bir 6gesidir. Kapatilirken koroner sinis
tavani dikilir ve ayni yamanin Ust kismi septum
defektini yamayacak sekilde dikilir.

e) Intermediate Septum Defektleri: Son derece nadir
olan bu tip ASD’ler Trikuspid kapagin septal leafletinin
normal olarak atrialize olan ¢ok ufak bir kisminda
yerlesirler. lleti sistemine yakindirlar kapatiimalari
dikkat ve titizlik ister.

Ventrikiiler Septal Defektler

Ventrikller septal defekt (VSD), en sik tani konan
konjenital kalp defektidir. TUm populasyon g6zéniine
alinirsa en sik bulunan kalp defekti VSD degil
Bikuspid Aort Valvidir. izole VSD tiim kalp anomalileri
icinde %20’lik bir yer tutar, VSD'nin eslik ettigi
anomalileride katarsak oran %50’ye g¢ikar. VSD,
ventrikil septumunun herhangi bir yerinde defektin
olmasidir, ayni ASD’de oldugu gibi bulundugu yere
goére isim alirlar. Tek ya da multipl lezyon olarak da
bulunabilir. VSD'lerin siniflandiriimasi ile ilgili olarak
cok cesitli yayinlar vardir. En son ve en sik kullanilan
siniflama Soto-Anderson siniflamasidir. Bu sinifla-
maya gére: 1. Perimembrandz VSD, 2. inlet (Conal)
VSD, 3. Outlet VSD, 4. Muskuler (Trabekdler) VSD.
Bunlarin igersinde en sik karsilasilani Perimembran6z
tip VSD'dir (%80). Outlet tip VSD'ler ise %10 oraninda
go6zlenirler. Inlet tip VSD’lerde gorilme sikhigr %5
kadardir. Muskuler tip VSD'ler ise en az siklkta
g6ralen VSD'lerdir.
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1. Perimembran6z VSD: Ventrikiler septumun
trabekdler ve konal bolimleri arasinda yer alir. Septal
bandin posterior ve anterior boliimleri arasindadir. Bu
tip VSD'ler His huzmesi defektin posterior ve
inferiorundan ve ventrikiler septumun sol 1/3
kismindan gecer. VSD'den genellikle aortanin non-
koroner kuspi sistolde jet etkisi ile defektin igersine
dogru prolabe olur. Blylik ve ge¢ farkedilmis
VSD’lerde aort kapak yetersizligi mutlaka gelismistir.
Ameliyatta aort kapak tamir edilmelidir. VSD'lerin
spontan kapanmasi s6z konusu olabilir. Aksesuar
fibréz dokularin hipertrofisi, Triklispit kapagin septal
leafletinin tikayici etkisi ile VSD'den gegen kan akimi
azalabilir. Bazen fibroz dokular bir flap gibi VSD'yi
kapatirlar. Membranéz septum bazen anevrizmatik bir
hal alip birkag yerinden perfore olabilir. Bunlara
membrandz septum anevrizmasi denir.

2. inlet (Conal) VSD: Trikiispit kapagin septal leafle-
tinin altinda, Ventrikller outlet septumun solunda AV
kapak ringinin posteriorunda yer alir. Ust tarafta defekt
perimembrandz septuma uzanir. Bazen VSD'ler Cruks
Cordise uzanabilir. Bunlara juxtacrusial VSD denir.

3. Outlet VSD: Onceleri suprakristal tip VSD denilen
VSD'lerdir. VSD'ler genellikle sag aortik kusp
altindadir. Outlet VSD'lerde Juxta arterial tipte Aortik
ve pulmonik kapak ayni hizadadir ve defekt her iki
kapak altindan baslar. Genellikle Asyada yasayan
insanlarda goérulur. Sag aortik kusp VSD'den daha ¢ok
prolabe olur.

4. Muskuler (Trabekiiler) VSD: Trabekiler septumun
herhangi bir bélimiinde olabilir. Trabekuler septumun
icersinde birden g¢ok orifis var gibi goérulir. (Isvigre
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peyniri tipi) Bu tip defektler son derece degisik cerrahi
yaklasim gerektirir. Genellikle sol ventrikllotomi ile
VSD kapatilir.

VSD'lerin yaklagik olarak vyarisinda ilave kardiak
anomali vardir. PDA %6, Aort koarktasyonu %5,
konjenital aortik stenoz %2 oraninda gorulur. Buydk
VSD'lerin %5-10'unda tedavi edilmez ise pulmoner
infundibular hipertrofi gelisebilir. Bu durum da sag
ventrikil basincini artirip sol-sag santlarin tersine
dénmesine yani Fallot tetralojisi olusmasina sebeb
olur. Hastada siyanoz gelisebilir.

Cerrahi Endikasyon: Biylk VSD’lerde hastada inatgi
konjestif yetersizlik semptomlar var ise ilk G¢ ayda
tamir uygulanabilir. Trabekiler tip VSD'ler sol
ventriktlotomiye ihtiyag gosterdigi igin ilk U¢ ayda
oldukca yuksek mortaliteye sahipti. Bu ylzden bu
hastalarda direkt olarak pulmoner artere banding
vapilmasi onerilir. llkk U¢ ay igersinde ¢ok ciddi
semptomlari olmayan hastalarda ameliyat spontan
kapanma gsansi oldugu igin 6nerilmez. Blyime geriligi
ve ciddi semptomlari olan hasta ¢ aydan sonra
tedavi edilebilir. Alti aya ulasabilmis buyuk VSD'lerin
spontan sansi riski ¢cok azdir. Bu hastalarda pulmoner
basing 8 U/m2'den blyik ise hasta beklemeden
ameliyata alinmalidir. Beklemek hastayi inoperabilite
sinirlarina surukleyebilir. Eger PVR 4 U/m? altinda ise
spontan kapanma sansi i¢in 12 aya kadar beklenebilir.

Cerrahi tedavide: VSD'ler genellikle sag atriotomi ile
kapatilabilir. Outlet VSD'lerde infundubulotomi, isvigre
peyniri tip VSD'ler sol ventrikllotomi ve patch plasti
gerekebilir. Kiglik VSD'ler primer olarak kapatilabi-
lirken Buyuk VSD'ler patch ile kapatilabilmektedir.
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VSD ameliyati sirasinda dikkat edilmesi gereken en
onemli sey His huzmesine zarar verilmemesidir. Eger
his huzmesi hasarlanmasi olursa, hastada kalici AV
Tam blok gelisebilir. Bu amagcla sitlrler defektin sag
ventrikll tarafindan ve derin olmayan sutirlerle
kapatiimalidir. VSD tamirlerinde dikkat edilmesi gere-
ken diger bir konuda Aort kapak yetersizliginin duru-
mudur. Eger kapak yetersizligi belirgin ise aortotomi
yapilip Aort kapak tamiri uygulanmaldir.

VSD’li hastalarin klinigi defektin biyukligune, santin
miktarina, pulmoner rezistansin derecesine bagldir.
Eger kalp yetmezligi varsa beklemeksizin ameliyat
yapilmasi gerekir. Seckin yontem defektin kapatil-
masidir. Bunun mimkin olmadigi hallerde, (Swiss
Cheese septum muskuler VSD’ler, ileri malnutrisyonlu
bebekler, infant agik kalp cerrahisinin yapilamadigi
yerlerde) pulmoner banding yapilabilir.

VSD’lerin ¢ogunlugu restriktiftir (0,5 cm.den ufak) ve
cogunlukla kendiliginden kapanabilir. Ozellikle mus-
kuler VSD’ler buylk oranda ilk yil kapanirlar, kapanma
icin eder cocuk rahatsa 5 yasina kadar beklenebilir.
Bu yastan sonra spontan kapanma c¢ok nadirdir.
Spontan kapanma mekanizmalari sunlardir: 1. Defekt
kenarlarinin fibrozisi, 2. Trikuspid kapagin septal
leafletinin defekte yapismasi, 3. Defekt kenari kas
yapilarinin hipertrofisi, 4. Aort valvullerinin asagi
prolobe olarak defekti kapamasi. ik 3 nedenle
kapanma sorunsuz seyreder ama 4. nedenle kapan-
maya gidis erken cerrahi girisim endikasyonudur.
CUnka ileri ddnemde aort kapagini bozacagindan ve
replasman gerekebileceginden erken duzeltiimesi
gerekir.
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Kalp yetmezli§i olmayan hastalarda pulmoner
rezistansin 4 G/m*nin tzerine ¢clkmasi veya santin
1:2’nin Uzerinde olmasi geleneksel olarak endikasyon
koydurur. Aort kapak prolapsusunun olmasi, bakte-
riyel endokardit hikayesi, pulmoner progresif hipertan-
siyon, kalp bosluklarinda blylime varsa sant ne olursa
olsun ameliyat endikasyonu vardir.

Cerrahi Teknik: inlet, mebrandz ve bazi muskiiler tip
defektler sad atriyotomi ile kapatilabilirler. Supra
kristal tip defektler genellikle kisith sag ventrikilotomi
ile kapatilirlar. Bazi durumlarda sol ventrikilotomi
veya trans aortik ve transpulmoner yollar da kullanila-
bilir. Cerrahi gorinim o6zellikle membrandz defekt-
lerde konal yayihm varsa, defektin Gst siniri igin
kisithdir ve trikiispid kapagin anteriorseptal bileskesini
gegcici olarak kesip kaldirmak gerekebilir. VSD’ler gok
kiclk bazi defektler disinda primer kapatilamazlar
kesinlikle yama koymak gereklidir. Yama olarak
dakron veya PTFE tercih edilir. Sutir teknigi merkez-
den merkeze degismekle beraber, genellikle tek tek
pladgetli sitirler kullanilir. Ozellikle ileti sistemine
yakinsa bu teknik tercih edilir. Ancak devaml dikis
teknigini yaygin olarak kullanan merkezler de vardir.

ileti Sistemi: A-V Nod sinirlarini; Todaro tendonu,
koroner sinus ve trikuspid septal leafletinin yaptigi
KOCH (liggeni iginde bulunur. Nod'dan gikan HIS
hismesi membran6éz septuma dogru gider ve
membrandz septumu gectikten sonra sagd ve sol
dallara ayrilir. Medyal papiller kasa (lancisi adelesi)
dogru ilerlerken sol dal derinlesir.

Suprakristal Defektler: Genellikle sagd infindubu-
lotomi ile yaklasilir. ileti sistemine uzak oldugundan
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kapatilmalari cerrahi blok riski tagsimazlar. Membran6z
septuma uzantisi varsa blok riski vardir. Ayrica aortik
valve defekt arkasina c¢ok yakindir dst rimin kaba
dikilmesi aort kusplarina zarar verebilir. Kontini dikis
teknigi ile kapatilmaya uygundurlar.

infrakristal Defektler: Membrandz septum defektleri
en sik gorilen defektlerdir. Membrandz septum
defektlerinin ileti sistemine ¢ok yakin olmasi onlara
cerrahi kapama sirasinda ayri bir énem kazandirir.
ileti sisteminden uzak dikis koyarken trikuspid septal
leafletin veya kordalarin uygun olmayan dikis teknigi
ile dikilmesi trikuspid yetmezligine yol acar. Yine aort
valvi defekte ¢ok yakindir. ileti defektin postero-
inferiorundan gecer. Bu bdlgede gecilen dikislerin
defekt kenarindan 5 mm kadar uzakta olmasi blok
olugsmasini engeller. Eger hastada korrekted transpo-
zisyon varsa, (sag yerlesimli ventrikiil morfolojik sol
vetrikll yapisindaysa ve bu ventrikilden pulmoner
arter cikiyorsa), ileti sistemi defektin antero-
superiorundan gecgecektir. Boyle vakalarda Ust rim
dikigleri sol tarafta (morfolojik sag ventrikl) birakil-
malidir. Atrial situs inversuslu korrekted transpozisyon
vakalarinda ise ileti sistemi normaldeki gibi defektin
inferoposteriorunda seyreder.

inlet Tip VSD’ler: A-V kanal tip de denen bu defekt-
lerin tamiri membrandz defektlere benzer. ileti yine
postero inferiorda kalir. Cerrahi blok riski vardir.
Ancak aort kapagi ile membrandz boélgeye uzanim
olmadigi surece ilgisi yoktur.

Muskuler VSD’ler: ileti sistemi ve A-V kapaklarla
ilgileri yoktur, bu agidan eger rim (kenar) iyi olusmus
ise ve VSD gorilebiliyorsa kapatmak higbir cerrahi
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zorluk ve risk icermez. Eder VSD trabekullerin
arkasina gizlendiyse, ¢ok apikal yerlesimli ise veya
“Swiss Cheese” septum varsa sol ventrikilotomi
gerekebilir. Clnku sol ventrikll ici daha az trabekil
icerdiginden defekt kolaylikla gorilebilir.

Gilndmuizde komplike olmayan vakalarda VSD
kapatilmasinin mortalitesi %1-3'diir. infantlarda, gelis-
memis bebeklerde mortalite daha yulksektir. Cerrahi
blok, Rezidiel VSD orani %1 civarindadir. Pulmoner
rezistansi 8 Wood Unitesi Uzerindeki vakalarda
mortalite belirgin sekilde artar. Yapilan galismalar tek
asamall tamirin, pulmoner banding +VSD kapatilma-
sindan olusan iki agsamali tamire oranla daha iyi sonug
verdigini géstermistir.

Atrio-ventrikiiler Kanal Defektleri

Endokardiyal yastik defektleri adini da alirlar. A-V
kanal ilkel atriumlari ilkel ventrikiller Gzerine tasiyan
ve bagdlantilarini  saglayarak sonradan kaybolan
embriyonik bir olusumdur. A-V kanalin gérevi ilkel
ventrikller foramenin Ustten kapatiimasi, ostium
primumun alltan kapatiimasi, mitral ve trikuspid
kapagin olusturulmasidir. Eger A-V kanal gorevini
tamamlamadan herhangi bir bozukluk ortaya cikarsa
tim bu saydigimiz yapilarda bozukluklar ortaya
cikacaktir. Genel olarak A-V kanal defektleri ikiye
ayrilir: 1.Parsiyel A-V kanal defektleri, 2. Komplet A-V
kanal defektleri.

Parsiyel A-V Kanal Defektleri

Bu kompleksi olusturan anomaliler Primum ASD,
Mitral ve Trikuspid septal leafletlerinde klefttir. VSD
bulunmaz. Klinik gériinim primum ASD gibidir, olayi
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farklilastiran kapaklardaki kleftlere bagl kacaktir.
Mitral kacak ylzinden kardiyak debi azalacak, sol
atrial basing ylkselmesi ile de sol-sag sant artacaktir.

Cerrahi Endikasyon ve Zamanlama

Kalp yetmezligi varsa ve pulmoner basing yuksekse
hemen ameliyat gereklidir. Diger durumlarda pulmo-
ner arter basinci ve rezistansi, sant miktari gdzlenerek
karar verilir. Endikasyonlar Primum ASD gibidir.
Pulmoner hastalik gelisimi daha hizli olabilir, kapak
yetmezligi de s6z konusu oldugundan sol ventrikil
fonksiyonlari daha sik araliklarla degerlendiriimeli,
mimkinse hasta okul c¢adi oOncesi ameliyata
alinmalidir. Pulmoner rezistansin 8 wood U/m? iistiine
cikmasi riski arttirir.

Cerrahi Teknik

Mitral kapaktaki kleft 3-4 adet separe dikisle tamir
edilerek kagak yapmasi o6nlenir. Varsa trikuspid
kapaktaki kleft te tamir edilir. Primum ASD nin tamiri
daha dénce anlatildigi gibi Mitral kapak septal leafletine
koyulan ileti sistemine uzak dikislerle olur. Bu pozis-
yonda uygun greft gluteraldehidle hazirlanmis
perikarddir. Parsiyel A-V kanal tamirlerinde operatif
mortalite %1-3’dir. Eger ameliyat dncesi belirgin sol
A-V valv inkompetansi varsa mortalite %4-6’ya cikar.
Reziduel mitral kapak yetmezligi %10 kadar ¢ikabilir.

Komplet A-V Kanal Defektleri

Parsiyel A-V kanal defektine VSD’nin de eklenmesiyle
"komplet A-V kanal" defekti olusur. Komplet A-V kanal
defektlerinde anterior ve posterior "bridging leafletler”
vardir. "Bridging leaflet"lerin papiller adeleleri sag
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tarafta ise papiller stradling s6z konusudur. Stradling’in
derecesine gore Tip A=stradling yok Tip B=papiller
adele VSD rimine yapigiyor. Tip C= stradling var, adele
sag ventrikile yapisiyor seklinde siniflama yapilir.

Cerrahi Endikasyon ve Zamanlama

Bu defektler genis sol-sag santa ve ventrikiiler volum
overload'ina yol acarlar. Tedavi edilmedikleri takdirde
ilk ay mortalite %10 ilk 2 sene iginde %80’dir. Bu
agidan dusinadlirse komplet A-V kanalin varligi, eger
pulmoner rezistans agisindan problem yoksa cerrahi
endikasyondur. Komplet A-V kanalli hastalarin olabil-
digince erken taninip cerrahiye verilmeleri mortaliteyi
dasarar.

Cerrahi Teknik

Komplet A-V kanal defektlerinin cerrahi tedavisi uygun
cerrahi teknik ile ylz gilduricididr. Amag VSD'nin,
ASD’nin  kapatilmasi, kapaklarin tamir edilerek
fonksiyonel hale getiriimesidir. Tamir "Tek veya iki
parca yama" kullanilarak yapilir. Tek yama kullanila-
caksa, yamanin alt kenari VSD'yi, Ust kenari ASD'yi
kapatacak sekilde dikilir. Kesilen 6n ve arka leafletler,
mitral ve trikuspid kapaklarin septal leafletlerini
olusturacak sekilde yamanin ortasina, anatomiye
uygun olacak sekilde dikilir. Kapaklarin kesilmesi ve
yeni sol kapagin olusturuimasi sirasinda sol tarafa
yeterli alanin ayrilmasi, kordalara dikkat edilmesi, yani
leafletlerin resUspansiyon yerlerinin iyi ayarlanmasi
gereklidir. Cift yama kullanilacaksa, uygun boyda
yama ile VSD kapatilir, st rim separe dikigleri ise
hem kapak stispansiyon dikisi hem de ASD yamasinin
alt rim dikisi olarak kullanilir. Bu sekilde ileti sistemin-
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den uzakta guvenli galismak ve kapak kompetans-
larini daha iyi kontrol etmek olasidir. Tek yama ile
Wilcox ve arkadaslari tarafindan gelistirilen “Avustralya
Yontemi” olarak da adlandinlan daha basit olan bir
cerrahi dizeltme yontemi de son zamanlarda kullanil-
maya baslanmistir (15). Bu yontemde Wilcox ve
arkadaslari, interventrikiler defekt tamiri i¢in bir yama
kullanmadan tek tek plejitli dikisler kullanarak VSD AV
kapak ile birlestirilip kapatiimakta ve perikard yama
kullanilarak da ASD onariimaktadir. Bu sayede
kardiyopulmoner baypas stresi oldukga kisaltiimistir.
VSD’si genis olan olgularda ilk zamanlarda uygulan-
mayan bu ybntem daha sonra Nicholson ve
arkadaslan tarafindan daha cesaretle kullaniimis ve
hemen her olguda kullaniimistir (16-19). Modifiye tek
yama tekniginin interventrikiler defekt derinligi fazla
olmayan olgularda, AV kapak morfolojisinin bozulabi-
lecegi endisesi olmakla birlikte kullanilabilecegini
disutnlyoruz.

Bu olgularda operatif mortalite %5-22 arasinda
degisir. Genelde %10 olarak kabul edilir. Son zaman-
larda ilk 6 ayda yapilan ameliyatlarda mortalite %2-5
civarinda verilmektedir. Erken ameliyat yapilmasi
(pulmoner basing yikselmedigi icin) mortalitenin
dislrtlmesinde en 6nemli etkendir. 10 yillk takipte
%80 yasam orani vardir. Postop donemde komplet A-
V Blok ciddi sol A-V kapak yetmezligi, rezidiel ASD
veya VSD kalma olasihidida vardir. 2 yasin altinda
ameliyat edilenlerde mortalite daha yuksektir. Malnut-
risyonlu bebeklerde de mortalite yiiksek oldugundan
Pulmoner Banding yapilabilir. Diger durumlarda primer
tamir etmek daha uygundur ¢lnku "Banding+Sekonder
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tamirin” toplam 9%40-60 arasi mortalitesi vardir ki bu
rakam oldukga yuksektir.

Sag Ventrikil Cikim Yolu Darliklari

Sag ventrikll outflow darliklari su sekilde siniflandirilir:

Pulmoner Atreziler: 1. Pulmoner Atrezi (VSD ile
beraber), 2. Pulmoner Atrezi (intakt ventrikiler
septumlu);

Pulmoner Stenozlar: 1. Pulmoner Valviler Stenoz, 2.
Pulmoner infundibuler stenoz, 3. Pulmoner supra
valvuler stenoz, 4. Pulmoner arter veya dallarinin
darliklar (koarktasyonlart).

Pulmoner atrezi (pulmoner kapagin bulunmamasi)
tim bu lezyonlar iginde klinik olarak en agir
seyredenidir. Sag ventrikil ¢ikim yolu darliklarinin
hepsinde bulunabilen MAPCA'lar (Multiple Aortico
Pulmonary Collateral Arteries) tamir sonrasi problem
cikarabilirler (20). MAPCA'lar belli bir akciger
segmentinin tek arteriyseler kapatilamazlar ve pulmo-
ner arter Uzerine taginmalari gerekir. Eger bu bdlgeye
hem MAPCA hem de nativ pulmoner arter dal
geliyorsa MAPCA'ya baglanir ya da tercihen
kardiyoloji laboratuvarinda embolize edilir. (Coil
Embolisation). Bu ameliyatlarda korrektif ameliyat
yapilana kadar pulmoner artere kan verebilmek igin
gegcici olarak Sistemik-Pulmoner Arter santi (Blalock-
Taussig santi) konur. TUm bu islemler "Unifocalisation"
adi ile antlir.

Pulmoner atrezinin VSD ile beraber bulunmasinda,
sag ventrikil VSD araciligi ile dekomprese olabilece-
ginden MAPCA disinda major sorun yoktur. Ama
pulmoner atrezi intakt (saglam) ventrikiler septumla
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beraberse sag ventrikulin higbir tarafa ¢ikisi yoktur ve
dekomprese olamaz. Sa§ ventrikil kavitesinin tek
cikis yolu, sag ventrikul kavitesi ile koroner arterlerin
yaptigi anastomozlardir. Bu durumda koroner dolagim
belli derecelerde de olsa sag ventrikil kavitesindeki
basinca baglidir. Bdyle bir hastada c¢ikim yolunun
acllarak basincin dusirdlmesi koroner yetmezligine
yol agabileceginden sant uygulamasi daha faydali
olacaktir. Sag ventrikdl kavitesinin yeterli olup olmadi-
ginin en iyi gostergesi Trikuspid kapak ¢apidir.
Trikuspid capi yeterli ise, kaviteye dependan bir
koroner dolasim yoksa korrektif ameliyat yapilarak her
iki dolagim ayrilabilir. Aksi takdirde, sadece sant veya
sant+c¢ikis yolu yamasi kullanilabilir (21).

Pulmoner Stenoz

Valvuler pulmoner stenoz izole bulunuyorsa prognozu
en iyi hastaliklardan biridir. Clinkl balon valviloplas-
tilerin en basarili uygulandigi hastaliktir. Ozellikle kritik
disuk kalp debili infantlarda balon valviloplasti hayat
kurtaricidir. Cerrahi tedavisi glinimuizde kardiyopul-
moner bypassin ¢ok guvenli hale gelmesi ile direkt
goérus altinda yapilabilmektedir. Minimal bir yetmez-
ligin kalmasi 6énemli degildir ve genellikle iyi tolere
edilir. Pulmoner Infindibuler Stenoz izole bulunabi-
lecegi gibi diger kalp defektlerine de eglik edebilir.
Genellikle iki tipi vardir: infindibuler kas bandlarinin
hipertrofisi bulunan grup ve ventrikll ici kas
bandlarinin hipertrofisi bulunan grup (Cift odacikli sag
ventrikiil) infindi-bulum kas bandlarinin hipertrofisi
varsa bu kaslar rezeke edilir ve c¢ikis yolu darlik
yapmayacak sekilde ya primer olarak ya da yama ile
kapatilir. Cift odacik varsa da rezeksiyon esastir,
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ventrikdll iki pargaya ayiran moderatdér banda ait
parietal bandin kesilmesi gerekir (21).

Pulmoner supravalviler stenoz ve koarktasyonlar:
Pulmoner arter ve dallari Gzerinde degisik yerlerde ve
degisik kombinasyonlarda bulunabilirler. Tedavilerinde
kardiyopulmoner bypass altinda ve hipotermi kullani-
larak sistemik akim dusdrulir ve azalmis pulmoner
geri donus saglanir. Pulmoner arter genellikle yama
kullanilarak  genisletilir. Bazi uygun vakalarda
"rezeksiyon+u¢ uca anastomoz" teknigi kullanilabilir.
ileri  derecede komplike vakalarda pulmoner
homogreftin kullaniimasi ¢ok iyi netice verir ancak
homogrefti elde etmek oldukga zordur (21).

Sol Ventrikiil Cikim Yolu Darliklari

idyopatik Hipertrofik Subaortik Stenoz (iHSS)

Bu anomalide aort kapagi altindaki septum dokusu-
nun sol ventrikil icine dogru hipertrofiye olmasi ve
cikis yolunda gradiyent olusturmasi s6z konusudur.
Semptomlari olan bir hastada gradiyent 50 mm Hg'yi
buluyorsa ameliyat endikasyonu vardir. Ameliyatta
aorta icinden sol ventriklomyektomi yapilmasi
onerilir. Rezeksiyonun sag ve non koroner sinuslerin
birlestigi noktada daha ylzeyel yapilmasi kalp blogu
insidansini azaltir. Cunku ileti sistemi buraya ¢ok
yakindir.

Eger ardisik darliklar varsa ve aort anulusu da dar ise
aorta-ventriklloplasti yapilmasi gerekebilir. Konno-
Rastan tarafindan ilk olarak uygulanan bu ameliyatta
aort-septum-sag ventrikil ayni anda kesilerek aort
koku genigletilerek yama konur. Bu sekilde aortaya
daha buyuk kapak takmak mimkin olur. Septum ve
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sag ventrikll insizyonlari uygun yamalarla kapatilir.
Son yillarda Kklinigimizde uygulanan seckin ydntem
rezeksiyonun ham trans aortik hemde trans ventrikiler
yol ile yapiimasidir. Bu yontemle sol ventrikul kavitesi
daha iyi buyudtulmekte ve rezidiel gradyent daha az
kalmaktadir. Mutlaka peroperatif transézofageal eko-
kardiyografi destegdi gerekir.

Subvalviiler Aort Stenozu genellikle sub aortik
membran veya ring tarzindadir. Cerrahi tedavide
amag gradiyent yapan olusumun rezeksiyonudur.

Valviiler Aort Stenozu Aort kapagi bikuspid olabilir,
Dom Shape ya da membran tarzindada olabilir.
Membran olanlarda tamir zordur. Eder Ugli yapisi
korunmussa komisslrotomi iyi netice verebilir.
Bikuspid aort valv stenozlarinda balon valvuloplasti iyi
sonuglar verebilir. Bunlarda cerrahi tamir sonuglari da
iyidir. Eger tamir edilemiyorsa aort valv replasmani
kacginiimaz hal alir.

Supravalviiler Aort Stenozu Aort ¢ikisinda herhangi
bir yerda darlik olabilir. Eger kapak saglamsa yalnizca
aortaya yonelik cerrahi tamir yapilir. Supra valvuler
aort stenozunda darlik bdlgesi tUzerine ters Y seklinde
insizyon yapilir ve yine pantolon seklinde bir yama
ters olarak dikilir. Genellikle Y seklinde yama konu-
larak aort genigletiletiimesi yeterlidir. Gereginde tup
greft insersiyonu yapilabilir.

Valvuler aorta stenozlu 10 kg. altindaki bebeklerde,
sol ventrikil kavitesinin gelismedigi hallerde mortalite
daha fazladir (22). Tamir edilen bir kapakta yetmezlik
gelisir ve reoperasyon endikasyonu dogarsa artik aort
kapak replasmani yapilir. Supravalvuler aort stenozla-
rinin mortalitesi %3-5dir. IHSS de mortalite %5’dir.
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Aortik yetmezlik olusmasi %4’(in altindadir. IHSS de
sadece tibbi tedaviye gore cerrahi tedavinin kesin
UstanlGga vardir.

Kompleks Kardiyak Anomaliler

Bu guruba oldukga fazla sayida hastalik girer. Fallot
Tetralojisi, ¢ift ¢ikimli ventrikliller, tek ventrikdl, blyik
arter transpozisyonu, trikiispid atrezisi, hipoplastik sol
kalp bu hastaliklara 6rnektir.

Fallot Tetralojisi

Siyanotik hastaliklar icinde en sik karsilasilani Fallot
Tetralojisidir (Tetralogy of Fallot=TOF). TOF’'da VSD,
VSD Uzerinden aortun saga kaymasi (dekstrapo-
zisyonu), sada kayan aortun konal septumu One
yaklastirarak pulmoner ¢ikis yolunu tikamasi, pulmoner
stenoza bagli sad hipertrofi gelismesi hemen hepsi
konal septumun dogru bir sekilde forme olmamasina
ait olarak ortaya c¢ikar. TOF da morfoloji farkli olmakla
beraber hemodinami VSD+PS vakalarinda oldugu
gibidir. Klinigin agirligini pulmoner stenoz belirler (23).

Cerrahi Endikasyon ve Zamanlama

Fallot tetralojisinin cerrahi tedavisinin ne zaman ve ne
sekilde yapilacagi konusunda farkliliklar vardir. ideal
ameliyat "Total Korreksiyon"dur. Hastanin ameliyati
oncesi su konulara dikkat etmek gerekir: 1. Hasta sik
sik siyanotik ndbet gegiriyor mu? 2. Pulmoner yatagin
gelismesi yeterli mi? 3. Sol ventrikll gelismesi yeterli
mi? Tum bu faktorler hastaya palyatif ya da korektif
girisim yapilacagini, beklemek igin zaman olup
olmadigini belirler. Fallot Tetralojisinde palyasyon
gunimizde Blalock-Taussig santi konarak ya da
VSD'yi kapamaksizin sadece outflow rekonstrik-
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siyonu ile yapilir. Alti ayhktan ufak bebeklerde total
korreksiyonun mortalitesi daha yUksektir. Bu bebekler
sik siyanotik spell geciriyorlarsa sant yapmak daha
uygundur. Genel durum duizeldikten bebek biraz kilo
aldiktan sonra total korreksiyon yapilabilir (23).

Total Korreksiyon lgin Gerekli Sartlar

Normal Pulmoner indeks 330mm?m? dir. Pulmoner
indeksin (sag + sol pulmoner kesit alani/ viicut yiizeyi)
180 mm?®m? den bliylk olmasi. Pulmoner indeksin
150’den az olmasi cerrahi riski arttirir. Bazi merkez-
lerde McGoon Orani kullaniir. Bu oran (Sag+sol
pulmoner arter c¢api)/Desenden Aort Capi olarak
hesaplanir. Normali 2'dir. McGoon oraninin 1,5’in
altina inmesi riski arttinr. Mc Goon oraninin 1.5’in
ustinde oldudu vakalarda total korreksiyon glvenle
yaplilabilir.

Palyatif ameliyatlar icinde en sik yapilani Modifiye
Blalock-Taussig santidir. Bebek 6 ayliktan ufaksa,
pulmoner arter caplari yeterli degilse, sol ventrikll
cap! ufaksa sant yapilir. Blalock santinin dezavantaji
pulmoner arterlerde deformasyon yapabilmesi ve
pulmoner vyataga olan kan akiminin asimetrik
olmasidir. Ayrica, palyasyon igin VSD agik birakilarak
cikis yolu acilir. Bu ameliyat kan akimini her iki
pulmoner artere simetrik yollar, arterlerde distorsiyon
yapmaz ama pulmoner yatak gelismisse, yatak
rezistansi dusiukse sol-sag sant gelismesine yol
acarak kalp yetmezligine yol acabilir (1,2).

Total korreksiyonda iki amag vardir: 1. Sag ventrikul
¢lkim yolu tamiri, 2. VSD nin kapatimasi. Sag
ventrikil ¢ikim yolunu ag¢mak igin hipertrofik kas
bandlari rezeke edilir varsa kapaktaki stenoz giderilir.
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Ana pulmoner arter ve dallarindaki koarktasyonlarda
giderilmelidir. VSD’nin kapatiimasi ileti sistemine
dikkat etmek sartiyla pek o6zellik arzetmez.
Membrandz septuma yakin degilse VSD yamasi direkt
rime dikilir eger membrandz septuma komsuluk varsa
dikisler trikuspid leafletine konur. VSD st rimini
dekstro-poze aortanin sag kenari olusturdugundan
yamay! dikerken aort kapagini yaralamamaya 6zen
gOstermek gerekir. Total korreksiyon yapilan vaka-
larda mortalite %5 civarindadir (2).

Biiyiik Arter Transpozisyonu ( d-TGA )

Transpozisyon deyimi aortanin sag, pulmoner arterin
sol ventrikilden ¢ikmasi durumunda kullanilir. Atrial
situs solituslu bir hastada, atriyo-ventrikiler baglantida
normalse, kalbin sad vyarisina desatire kan gelir
ancak sag ventrikil aortaya agcildigindan sistemik
dolasima tekrar desatlre oksijenlenmemis kan atilir.
Yine ayni sekilde oksijenlenmis kan sol ventrikule gelir
ve tekrar pulmoner artere atilir (24). Eger hastada ek
anomaliler de varsa, pulmoner stenoz, subaortik darlik
gibi, yapilacak girisimlerin tipi degisebilir. Kolayca
anlasilabilmesi igin d-TGA'nin basit tipi incelenecektir.

Cerrahi Endikasyon ve Zamanlama

Buylk arter transpozisyonunun taninmasi cerrahi
endikasyondur. Hastalar cerrahi tedavi icin degisik
yaslarda tani kondugunda yapilacak ameliyatlar da
farklihklar gésterir. Hastalar gelis zamanlarina gére:

1. Erken taninan vakalar: ik 15 gin iginde cerrahiye
verilen intakt ventrikiler septumlu (VSD’si
olmayan) vakalar veya ilk 3 ay icinde cerrahiye
verilen VSD'li vakalar;
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2. Geg¢ taninan vakalar: 3 aydan sonra cerrahiye
verilen vakalar olmak Uzere iki ayri grupta incele-
nebilirler. ilk grupta aorta ve pulmoner arterlerin
koroner translokasyonla beraber yer degistirmeleri
cerrahi agidan mimkin iken (arteriel switch
operasyonu) ikinci gurupta sadece (atrial switch
operasyonlari) yapilabilir (24).

Cerrahi Teknik
Arteriyel Switch (Jaten Operasyonu)

Jaten ameliyatinda aort ve pulmoner arterler kapak
seviyelerinin 1 cm Uzerinden kesilir. Koroner arterler
buton tarzinda kesilerek pulmoner arter kokine
nakledilir. Pulmoner arter (artik Neo-aorta demek
gerekir) aortaya anastomoze edilir. Eski aortanin
koroner buton ¢ikarilan yerleri perikardla onarilarak
pulmoner artere anastomoze edilir. Bu ameliyatin
yapilabilmesi igin su sartlar saglanmahdir: Hasta 15
glinden 6nce ameliyat edilmelidir. Cunku 15 glinden
sonra yenidoganin pulmoner basinci diser ve sol
ventrikil dislk basingla antrene olamaz ve Kkitle
olarak kigllmeye baslar. E§er EKO da septum sifti
sola dogruysa hakimiyeti sag ventrikil ele gegirmis
demektir ki bu da arteriel switch icin ge¢ kalindigi
anlamina gelir. GlcunU vyitirmis bir sol ventrik(l
Uzerine aortanin taginarak sistemik yik verilmesi kalp
yetmezligi ile sonuglanir. Hasta ameliyata ideal
sartlarda girmelidir. PGE; inflzyonu yapilarak PDA’si
aclk tutulan ve balon atrial septostomi yapilan
bebekler metabolik asidoz gelismeden, siyanozu
azalarak daha iyi sartlarda ameliyata girerler. Hastada
VSD varsa ve basing oranlari uygunsa jaten
yapilabilir. LV/RV basinci 0,6 ve LV / RV Kitle oranlari
yine 0,6 nin Uzerindeyse ameliyat yapilabilir.
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Atriyal Switch

Bu gurupta iki ameliyat vardir. Senning ve Mustard
ameliyatlari. Her ikisinin de ortak noktasi "ventrikulo-
arteriyel yanhs baglantiyi, atrio-ventrikiiler bir bagka
yanlis baglanti yaparak " dlzeltmektir. Atrial switch de
sol atrium kani sag ventrikile (dolayisi ile aortaya),
sag atrium kani sol ventrikiile (dolayisi ile pulmoner
artere) yonlendirilir. Sonucgta dolasim dogru yonlenir
hasta bir “corrected transposition” hastasi haline gelir.

1. Senning ameliyati: Atrial septum ve atrium duvarlar
ile hazirlanan flepler kullanilarak kan akim yoni
degistirilir.

2. Mustard ameliyati: Atrium ici yon degistirme
perikardial yama ile yapilir. Bu ameliyatlarin birbirle-
rine pek Ustinligu yoktur, ama arteriyel switche
oranla o6nemli bir dezavantajlari vardir. Hastada
dolasim dogru yonli olsa da aortanin altindaki
ventrikll sag ventrikildir ve sistemik yikd uzun sureli
cekemez ve 20-30 sene sonra yetmezlige girer.
Deneyimli merkezlerde mortalite jaten igin %5-10,
atrial switch icin %3-5 olarak verilmektedir. Arterial
switch'in uzun sureli sonuglari daha iyi olarak
gorualmektedir.

TrikUspid Atrezisi

Fetal hayatta trikiispid kapak gelismesinde duraklama
olursa trikuspid kapak gelisemez atretik kalir ve
dolasim ASD araciligiyla sol ventrikiile kan aktaril-
masi ile saglanir. Pulmoner artere gecen kan miktari
ise pulmoner kapaktaki stenoza, VSD'nin genisligine
(restriktif olup olmadigina) ve PDA’nin bulunup
bulunmadigina bagimlidir. Buyuk arter cikiglar
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transpoze veya normal olabilir. Tum bu faktorler
g6zonine alindiginda triklispid atrezisi iki ana formda
bulunur: 1. Artmis pulmoner akimh tip, 2. Azalmis
pulmoner akiml tip (25).

Cerrahi Endikasyon ve Zamanlama

TrikUspid atrezisinde sag ventrikll bypass ameliyatlari
yapllir. ik kez Fontan ve Boudet tarafindan uygulanan
ve zaman iginde degdisik modifikasyonlari ortaya atilan
bu tip operasyonlarda temel ilke her iki vena kava
kaninin arada higbir pompa odacigi olmaksizin direkt
pulmoner arterlere gonderiimesidir. Kanin akciger-
lerden gecerek sol atriuma surilmesini vena kava
icindeki basing artimi saglamaktadir. Fontan ameli-
yatinin  yapilabilmesi i¢cin gerekli sartlar "ten
commendments" “"on emir" olarak verilmekteyken
glinimuizde sartlar gelisen tecribe ve pompa
teknigine badli olarak biraz daha esneklestirilmistir.

Bu sartlar:

1. Hasta 4 yas uzerinde olmaldir (bazi yayinlar 2-4
yas arasl iyi sonuglar vermektedirler),

2. Ritm sinds olmaldir (atrium kasilmasi kardiak
debiyi %10 arttirir),

3. Pulmoner arter basinci 15-20 mmHg arasinda
olmalidir,

4. Pulmoner rezistans 4 Wood unitesinin altinda
tercinen 2 Wood unitesi olmalidir,

5. Pulmoner arter c¢aplari yeterli olmalidir (Pulmoner
index 300 mm?/ m? civarinda olmali),

6. Sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu %60'in altinda
olmamalidir (%40 alti riskli),
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7. Sol ventrikil end diastolik basinci 10 mmHg’nin
altinda olmalidir,

8. Atriyo-Ventrikller kapaklarda yetersizlik olmama-
hdir. Ayrica sistemik ven6z donlste bozukluk
olmamasi da ilave edilebilr. Sag atriyum
kavitesinin ¢api ¢ok énemli olarak goérilmemektedir
(2).

Eger hasta ¢ok kugukse direkt olarak Fontan ameliyati

yapillamaz. Bu durumlarda hastayl sonugtaki Fontan

ameliyatina hazirlamak gerekir. Hastada artmis
pulmoner akim varsa pulmoner banding yapilarak
pulmoner rezistansin yukselmesi ve kalp yetmezligi
gelismesi engellenir. Hastada azalmis pulmoner akim
varsa, bir yasin altinda sistemik-pulmoner arter santi
yapilir. 1-2 yas arasinda "Hemi-Fontan" ameliyati
yapilir. Degisik modifikasyonlari olan bu ameliyatta
superior vena kava kani pulmoner artere yodnlendi-
rilirken inferior vena kava kani sistemik dolasima
verilir. Bu sekilde desatlire de olsa sol ventriklle kan
gelmesi garanti altina alinmis olur (2).

Cerrahi Teknik

Sag atriyumun pulmoner artere anastomozu en klasik
orneklerden biridir. Cok degdisik ameliyat modifikas-
yonlari olmakla beraber en ¢ok yapilan "total kava-
pulmoner" anastomozdur. Bu ameliyatta superior vena
kava sinus nodunun uzadindan kesilerek ust kismi
pulmoner arterin Ustine u¢ yan olarak anastomoze
edilir. Alt kisimda pulmoner arterin altina anastomoze
edilir. Daha sonra inferior vena kava kani konulan bir
"lateral tinel" ile kalp i¢i sirkilasyona karismaksizin
yukariya, superior kava anastomozlarina yonlendirilir.
Bu sekilde vendz kan pulmoner arterlere yénlendirilir,
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kalp icinde ise sadece satlire kan bulunur. Eger hasta
riskli gurupta ise lateral tlinele 4-6 mm c¢apinda delik
acilarak bir miktar kanin sol sisteme gegmesi ve sol
ventrikdlin volim eksikliginde kalmamasi saglanir.
Hemi-Fontan veya Bi-Directional Glenn ameliyatinda
ise lateral tinel olusturulmaz onun yerine sag atrium
icinden Ust vena kava girisi kapatilarak superior vena
kavanin kaninin pulmoner arterlere gitmesi saglanir-
ken, inferior kava kani sistemik dolagima katilir. ikinci
ameliyatta icerdeki yama acilarak lateral tlnel yapilir
ve fontan sirkillasyonu olusturulur. Son zamanlarda
extra kardiyak fontan operasyonlari tercih edilmek-
tedir. Bu modifikasyonda vena cavalar sad atriuma
girdikleri yerlerden kesilir ve atrium taraflari dikilip
kapatildiktan sonra superior vena cava sag pulmoner
arterin Ustline a@izlastirilir, inferior vena cava 20-22
mm ¢apinda PTFE tlp kullanilarak yine sag pulmoner
arterin alt ylizine anastomoze edilir. Ekstra kardiak
fontan ameliyatlarinin sonuglari ¢ok daha iyi olmak-
tadir. Hemifontan ameliyatinda mortalite %0-1, fontan
ameliyati igin %1-5 olarak verilmektedir. Hastalarin
efor kapasiteleri normal populasyona oranla daha
dislk olmakla beraber hastalar yasamlarini rahat
surdurebilmektedir. Ancak birgok cerraha gére fontan
ameliyatlari  korrektif olmaktan c¢ok palyatif bir
ameliyattir, cinku biventrikller tamir yapilamamistir.
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Uzm. Dr. Demet SERGIN,

Dog. Dr. Seden KOCABAS,

Prof. Dr. Fatma Zekiye ASKAR

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,

Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dali

Konjenital kalp hastaligi (KKH) olan gocugun
preoperatif degerlendiriimesinin gesitli amaglar vardir.
Preoperatif degerlendirme slireci anestezi uzmani,
cocuk ve ailesi arasindaki sosyal iliskinin baglangicidir.
Bu ilk karsilasma g¢ocugun degerlendirilmesi, ailenin ve
cocugun intraporatif ve perioperatif hazirhgina yonelik
bir sure olarak kullanilabilir. Pediyatrik hastalar
yaslarina, Onceki cerrahi ve anestezi deneyimlerine
bagli olarak psikolojik 6zellikler gosterirler. Ciddi kalp
hastaliginin, hasta, hastanin ebeveyni ve vyakinlari
Uzerindeki etkileri kigimsenmemelidir. KKH olan
pediyatrik hastalari de@erlendiren anestezi hekimi,
uygun psikolojik hazirhdin preoperatif ve postoperatif
dénemde 6nemli etkiye sahip olabilecegini bilmeli ve
preoperatif degerlendirmede duyarli davranmalidir.

Preoperatif degerlendirme sirasinda cesitli kaynak-
lardan saglanan veriler bir araya getirilir ve sonunda
rasyonel anestezi plani seklinde butlnlestirilir.
Anestezi planinin  bireysellestiriimesi  dnemlidir.
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Hastanin tibbi anamnezi, fizik muayenesi, laboratuar
bulgulari gibi temel unsurlarin bilinmesi, hastada
bulunan lezyonunun spesifik anatomisinin ve fizyolo-
jisinin degerlendirmesi intraoperatif anestezi planini-
nin olusturulmasi igin gereklidir.

Preoperatif degerlendirme sirasinda gerek c¢ocuk
gerekse ailesine perioperatif bakimla ilgili ayrintili
egitim ve bilgi verilmelidir. Ameliyat dncesi egitim ve
bilgilendirme g¢ocuk ve ailesinin ameliyat slrecindeki
anksiyetesinin giderilmesinde blylk énem tasir.

Konjenital Kalp Hastaligi Goriilme Sikhgi ve Eslik
Eden Malformasyonlar

KKH prevelansinin yaklasik 1000 canli dogumda 4-10
arasinda oldugu bilinmektedir (1,2). Modern diyag-
nostik tekniklerin  kullanima girmesinden &nce
yenidoganlarda KKH gérilme insidansi daha dusik
idi. Marelli ve arkadaslari, 1985-2000 yillari arasindaki
sureci degerlendirdikleri ¢alismalarinda, 2000 yilinda
KKH gorilme prevelansini ¢ocuklarda 1000'de 11.89,
erigkinlerde 1000°'de 4.09, genel popllasyonda ise
1000°de 5.78 olarak tespit ettiklerini bildirmislerdir (3).

KKH gdérilme sikligindaki degisiklik hem kalitsal
faktorlerden hem de cografya, populasyon yapisi ve
perinatal bakimin kalitesi gibi bircok degisik faktérden
kaynaklanmaktadir. 1980’lerden bu yana kardiyak
ultrasonografideki gelismeler sayesinde gunimuizde
intrauterin donemde birgok KKH’nin tanisi konulabil-
mekte ve hatta bir kismi tedavi edilebilmektedir (4,5).
KKH, palyatif kardiyak prosedirlerle kismen tedavi
edilmis ya da konjenital kardiyak lezyonu tamamen
onarilmis ¢ocuklarin dortte biri 1 ayliktan, yarisindan
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fazlasi ise 1 yasindan daha kuguktir (6). Bu ylizden
KKH'nin erken onarimina yoénelik yeni yaklasimlar
hem kardiyak lezyonlara bagli erken ddnem morbidite
ve mortaliteyi azaltmakta hem de KKH olan ¢ocuklarin
buyuk bdéliminin daha sonra vyapilacak kardiyak
onarim girisimlerine izin verecek kadar uzun slre
yasamasina olanak saglamaktadir. KKH olup tedavi
sansi yakalayamayan cocuklarin yaklasik %50’si
yasamin ilk yilinda kaybedilmektedir. En az 35 farkli
tipte konjenital kalp defekti bilinmekte olup, bunlar
basit defektlerden kompleks malformasyonlara kadar
farklilk gdstermektedir. Infant ¢agda tanisi konan
yaygin defektler ve goérilme sikligi asagida yer
almaktadir (6): Ventrikller Septal Defekt (VSD): %17,
Fallot Tetralojisi: %12, Buylk Arterlerin Transpozisyonu:
%11, Aort koartasyonu: %11, Atriyal Septal Defekt
(ASD): %10. En yaygin gorilen KKH sekli VSD olup,
KKH olan tim ¢ocuklarin %17 sinde ortaya gikmaktadir
(6,7).

Ayrica KKH olan ¢ocuklarda, KKH’na eslik eden organ
bozukluklarinin ve malformasyonlarin gérulmesi yaygin
bir durumdur. KKH olan c¢ocuklarda kalp digi
malformasyonlar gorulebilir. En sik gorulenler genito-
uriner ve kas-iskelet anomalileri olmakla birlikte
havayolu ve pulmoner sistem anomalileri de bulunabil-
mektedir (8).

Hastalarin %5-10’u bilinen bir kromozom anomalisi
gbstermekle birlikte, bu yizdeler muhtemelen KKH’na
bagl spesifik gen defektleriyle ilgili bilgilerimiz arttikga
dramatik sekilde artis gosterebilecektir (6).

KKH'I ile birlikte gézlenen énemli bir dizi anatomik ve
fizyolojik Ozellikler nedeniyle pediyatrik kardiyovas-
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kiler anestezi yonetimi, erigkin kalp cerrahisindeki
anestezi yonetiminden farkliliklar goésterir. Kalp ici
santlarin cgesitliligi, stenoz, regurjitasyon ya da atrezi
gibi kapak patolojileri, blylk arter baglantilarindaki
karmasikliklar ve kalbin bir ya da birden fazla
odaciginin bulunmamasi gibi faktérler KKH’na yoénelik
homojen bir anestezi yaklagimini engellemektedir (6).
Ayrica, defektlere badli olarak ortaya ¢ikan hemodinamik
etkiler ve artmig kalp isine bagli miyokardiyal degisimler
de stz konusudur. Miyokardiyal degisimler intraoperatif
iskemi ve ventrikil yetmezligi agisindan buyuk bir risk
olusturmaktadir. Bu nedenle izole defektin, ilgili
miyokardiyal degisimlerin ve hemodinamik sonuglarin
bilinmesi uygun bir anestezi programinin planlanmasi
icin temel unsurdur. KKH’na ait s6z konusu anatomik
defektlerin taninmasi ve bu defektlerin olusturdugu
fizyolojik degisikliklerin bilinmesi anestezistin kardiyo-
vaskiler performansi optimize etmek Uzere; farmako-
lojik ajanlari, ventilator destegini ve intravendz sivi
tedavisi gibi yaklagimlari iceren bir strateji olustur-
masini saglamaktadir.

Preoperatif Degerlendirme

Cocuklarda c¢ok cgesitli konjenital kalp hastaliklari
bulunabilir. Hastalar asemptomatik, saglikh ¢ocuklar-
dan (6rnek: ufak bir ASD’nin kapatiimasi), perioperatif
agresif hemodinamik ve solunumsal destek gerektiren
hipoplastik sol kalp sendromu bulunan c¢ocuklara
kadar degiskenlik gdsterir. Farkli yaglarda farkli tedavi
gereklidir ve gelisen ¢ok gesitli fizyolojik kompan-
satuar mekanizmalar her bir gocuga ayri ve eksiksiz
bir bireysel preoperatif degerlendirme yapilmasini
gerektirmektedir.
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Aile ve Hastaya Yonelik Yaklagim

Cocuk ve ailesinin aydinlatilip, endiselerinin gideril-
mesi preoperatif degerlendirmenin bir baska hedefidir.
Pek c¢ok cocuk ve ebeveynleri cerrahi prosedir
sirasinda ve sonrasinda olusacak agridan korkar. Bu
korkularin azaltiimasinda anesteziyolog ameliyat
oncesi goérismede cok degerli bir rol oynayabilir.
Cocuklarin yas ve gelisimsel olgunlugu, tibbi prose-
durler ve hastalikla ilgili daha onceden yasadiklari
deneyimler, bazal anksiyeteleri, duygu durumu ile ilgili
bireysel kapasiteleri ve ailelerinin  anksiyetesi,
ameliyat 6ncesi ve sonrasinda c¢ocuklarin sergile-
dikleri davraniglarinda rol oynamaktadir (9). Cocuk-
larda anestezinin baglatiimasina yonelik davranigsal
tepkiler bu faktorlerin her biriyle yakindan iligkilidir. 1-5
yas arasl gocuklar asiri anksiyete ve stres gelistirme
acisindan risk altindadir. Daha oOnceki stresli tibbi
deneyimlerin 6yklsU preoperatif anksiyete agisindan
onemli bir risk faktori olarak tanimlanmaktadir.
Ebeveyninin davraniglari da g¢ocudun davranigi
Uzerinde glglu bir etki yaratmaktadir. Anksiyéz anne
ve babanin cocuklari yiksek dizeyde preoperatif
anksiyete sergileyebilir. Premedikasyon ve davranig-
sal Ogretiler yardimiyla c¢ocuklar ve ebeveynlerdeki
stresle basa cikilabilir. Cocuklarin yodun bakim
unitesinde (YBU)'de gegirecekleri postoperatif dénem
aileye agiklanmalidir. Ameliyathane ve YBU yénelik
preoperatif ziyaretler hasta ve ailesine preoperatif
egitimin bir parcasi olarak sunulabilir. Hasta ve
ailesinin soru sormaya tesvik edilmesi kayginin
giderilmesine yardimci  olabilir. Bu preoperatif
deneyimler, cocuk ve ailesinin gelecekte kargilasabi-
lecegi diger cerrahi deneyimleri de etkileyecektir.
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Hastanin tibbi durumu, alternatif tedavi segenekleri,
cerrahi ve diger prosedirler ve anestezi teknikleri ile
ilgili tercihlerle ilgili degerlendirme temel anestezi
uygulamasinin vazgecilmez bir pargasidir (10).
Preoperatif degerlendirmenin igerigi kolayca ulasila-
bilen tibbi kayitlar, hastayla olan goérismeyi, planli
preanestezik bakiyi, preoperatif testleri ve gereken
diger konsultasyonlari kapsamalidir. Anestezi dncesi
degerlendirmenin zamanlamasinda hastaligin agirhgi
ve cerrahi invazivlik derecesi ile ilgili faktorlere dikkat
edilmelidir.

Medikal Anamnez

Aileden dikkatli bir anamnez alinmahdir. Alerjiler,
hastanin kullandigi ilaglar, gegcmis tibbi anamnez ve
onceki anestezi deneyimlerine ait alisiimis sorgulama
daima yapilmahdir. Cocugun bakimindan sorumlu
olan yetigkin kardiyorespiratuar rezerv durumunun
aydinlatmasi amaciyla gocugun genel saghk durumu
ve aktivitesi konusunda goérismeye alinmalidir. Bu
bilgiler anestezi ya da cerrahi riskinin belirlenmesi
acisindan Onemlidir. Kardiyovaskiler rezervi belirle-
mek icin cocugun genel saglik ve aktivite durumu
degerlendirilmelidir. Akranlari gibi kosup oynayabilen
bir cocugun iyi bir kardiyak rezervi vardir. Yorgunluk
artigl, aktivitede azalma, nefes darligi ve daha sik
hipersiyanotik epizodlar ile kendini belirten fiziksel
kisithihk anamnezi, kardiyorespiratuvar rezervin sinirh
oldugunu gésterir. infantlarda ise beslenebilme, kilo
alma, terleme, dispne ve beslenme esnasinda
irritabilite varhdina yonelik sorgulama sonucunda
kardiyak rezervin durumu tespit edilebilir.
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Egzersiz toleransinin yani sira, gocugun blylime
gelisme egrilerindeki mevcut durumu kardiyak
performansiyla ilgili ipuglari verebilir (6).

Yakin zamanda gegirilmis st solunum yolu enfeksi-
yonu (USYE) veya pnémoni varli§i sorgulanmalidir.
Konjestif kalp yetmezIligi ile ilgili semptomlardan
gercek USYE semptomlarini ayirmak ¢ogunlukla zor
olmaktadir. KKH’1 olan ve USYE oldugu halde agik
kalp ameliyati igin hazirlanmis gocuklar ameliyat ekibi
icin buylk bir sorundur (11). Bu populasyondaki
cocuklarin kardiyak ve respiratuvar rezervinin kisitli-
g1, onlar postoperatif komplikasyonlar agisindan
yuksek risk grubuna sokmaktadir. Bu hastaliklar hava
yolu reaktivitesini ve pulmoner arter basincini
arttirmak yoluyla cerrahi sonuglar olumsuz etkileyebile-
ceginden, ameliyatin ertelenmesi gerekebilir.

Yakin dénemde USYE anamnezi olan bir ¢ocuga
anestezi uygulanmasi gerekliyse, pulmoner komplikas-
yonlar, arteriyel saturasyon dusUkligli ve bronsiyal
hiperaktivite olusumuna hazirhkli olunmahdir. Viral
USYE'nin hava yollarinda gesitli morfolojik ve fizyolojik
degisimlere yol actigi kanittanmigir. Viral enfeksiyonlar
havayolunun inhalasyon anesteziklerine ve sekresyon-
lara kargi daha duyarli hale gelmesine neden olur.
Respiratuvar mukozanin viral invazyon sonucunda
hasarlanmasi, bradikinin, prostaglandin, histamin ve
interlékin gibi inflamatuvar mediyatérlerin salinmasina
ve bronkokonstriksiyona yol acar.

Bronkokonstriksiyonun gelismesinde kimyasal medi-
yatorlerin ve norolojik reflekslerin de 6nemli rolu
oldugu bilinmektedir (12). Hava yollarinin duyarh hale
gelmesinin diger bir nedeni ise, viral enfeksiyonlarin

91



hava vyollarindaki diz kaslarin tasikininlere verdigi
yaniti arttirmasidir. Tasikininler diz kaslarin kontraksi-
yonunda 6nemli olan ve havayollarinin vagal afferent
C liflerinde yer alan bir grup noéropeptitdir. Normal
kosullarda tasikininler nétral endopeptitazla inaktive
edilirler, viral enfeksiyon varliginda ise noétral
endopeptitaz inaktive olur ve hava yollarinda bulunan
diz kaslarin tasikininlere verdigi yanit artar (12).

Bu degisimler sagliklh kisilerde klinik sonuglari
etkilemese de, KKH olan ve ayni anda respiratuar ve
kardiovaskiler sistem tutulumu bulunan vakalarda
6nemli klinik sonuglar dogurabilir. Viral enfeksiyondan
sonra 6-8 hafta boyunca hava yolu hiperaktivitesinin
arttigi kanitlanmistir. Bu durum ventilasyon-perflizyon
uyumsuzlugunun artmasina, havayollarinin kapanma-
sina ve ayni anda diffizyon kapasitesinin bozulma-
sina yol agabilir. TiUm bunlarin etkisiyle, anesteziye ait
olumsuz pulmoner etkileri artabilir ve kardiyopulmoner
rezervi azalmis vakalar icin 6énemli sonuglara yol
acabilir. USYE varliginin agik kalp cerrahisi gegiren
cocuklarda genel postoperatif komplikasyonlar
agisindan 6nemli bir risk faktéri oldugu anlasiimistir
(12).

Temel kalp hastahginin 6zelligi dikkate alindijinda
tedavinin hizlandiriimasi zorunlulugu ve mevcut kalp
yetmezliginin bir USYE tanisini zorlastirabilecegi
disunildagiunde; her gocuk yasi ve agirhgi, USYE
varligi, bazal arteriyel saturasyonu, cerrahi ve
kardiyopulmoner baypas sureleri de dahil olmak Uzere
olumsuz postoperatif sonuglar agisindan tim risk
faktorleri dikkate alinarak tek tek ayrintili olarak
incelenmelidir (6).
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Cocugun terleme, tasipne, kotl beslenme, tekrarlayan
Ust solunum vyolu enfeksiyonlari gibi konjestif kalp
yetmezIigi isaretleri ya da ilerleyen siyanoz veya yeni
gelisen siyanotik ataklari gosterip gostermedigini
bilmek cerrahi zamaninin belirlenmesi agisindan
onemlidir. Ayrica siyanotik c¢ocuklar igin, progresif
siyanozun veya Yyeni siyanotik ataklarin tespiti
yapilmalidir. Fazla stimilasyon olmadan daha sik
araliklarla olusan siyanotik ataklar, olgunun intraope-
ratif olarak hizli kardiyorespiratuvar dekompansazyon
potansiyeli tasidigini gosterir. Senkop, gégus agrisi,
disritmi, semptomlari dogrudan dogruya ele alinmali,
anestezi Oncesi daha ayrinti bir preoperatif baki
ihtiyacini dagtndtrmelidir.

Ayrintili bir anamnez ile onceki palyatif cerrahi
prosediirler grenilmelidir. inen aort ile pulmoner arter
arasinda bir Pott’s anastomozu olusturulmasi ile ilgili
anestezik yaklagimlar, subklavyen arter ile pulmoner
arter arasinda fizyolojik olarak benzer Blalock
Taussing santinin kapatilmasindan g¢ok daha farkhdir.
Blalock Taussing santi kardiyopulmoner baypas
baslatiimadan 6nce baglanabilir, oysa Potts anasto-
mozunun kapatiimasi sirkulatuar arresti gerektirebilir

(6).

Fizik Muayene

ik fizik muayene, anesteziste hastanin genel fiziki
durumunu tanima firsatt saglar. Belirli genetik
sendromlar siradisi fiziksel O6zelliklerle taninabilir.
Cocuk konjenital malformasyonlu oldugunda bir diger
malfarmasyon olasiligi da artar (6). Semtomatik KKH
olan hastalarin %8,5’'unda spesifik konjenital bir
sendrom, %25inde ise belirli bir ekstrakardiyak
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anomali bulundugu igin fizik muayene sirasinda
anestezik tedaviyi degistirebilecek her tirlG farkl
defekte dikkat edilmelidir (6,8,13). KKH’1 olanlarin
%25’inde havayolunu ilgilendiren anomalilerin olabile-
cegi hatirlanmali ve gerekli énlemler alinmalidir (14).
Ornegin  Down sendromlu ¢ocuklarda siklikla
endokardiyal yastik defekti bulunmaktadir ve bu
hastalara anestezi uygulanmasi; antikolinerjik duyar-
hgin artmasi, servikal dislokasyon, buyuk dil-gevsek
faringeal kaslar nedeniyle zorlasabilir (6).

Kardiyak Muayene

KKH’I olan g¢ocuklar c¢ogunlukla gelisme geriligi
gOstermektedir. KKH olan c¢ocuklardaki gelisme
geriligi nedenleri ¢ok g¢esitli olmakla birlikte; bu
¢ocuklarda pulmoner hipertansiyona, yetersiz periferal
oksijenlenmeye ve metabolit sunumu bozukluklarina
bagli olarak gelisme geriligi gérilmesi siktir. Cocugun
boyu, kilosu, bas ¢evresinin 6lgimu gibi rutin pediatrik
biyime skalarindaki konumu izlenerek gelisme
geriligiyle ilgili Snemli bilgiler elde edilebilir. Normal bir
cocugun uygun yas dagilimindaki vital bulgulariyla,
incelenen ¢ocugun vital bulgularinin karsilastiriimasi
cocugun kardiorespiratuar rezervinin saptanmasinda
onemlidir. Kardiyak debinin devamlihidinin saglanmasi
kalp ritmine bagl oldudu igin infantlardaki goéreceli
bradikardi anestezi plani baslatilmadan 6nce acil tibbi
mudahale zorunlulugu gdstermektedir. Benzer sekilde
tasipne, gelisen konjestif kalp yetmezliginin en erken
isaretlerinden biri olabilir.

Fizik muayenede sirasinda irritabilite, diyaforez,
solunum seslerinde kabalagsma (raller), siyanoz,
juguler venodz distansiyon, hepatomegali gibi konjestif
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kalp yetmezligine ait isaretlere dikkat edilmelidir.
Ekstremite ve nabizlarin incelenmesi venéz ve
arteriyel kateterizasyon igin yararlidir ve operasyon
salonunda zaman kaybini énler. Onceden gegirilmis
cerrahiye bagh damar yolu ve monitdrizasyon gugligu
de degerlendirilmelidir. Palyatif sant yapiimis olan
hastanin sant yapilan subklavyen arter tarafinda nabiz
alinamayabilir veya o koldan kan basinci dlglleme-
yebilir. Cok sayida palyatif girisim yapilmis ¢ocuklarda
vendz yol agmak zor oldugundan anestezi indiksiyo-
nunun sekli etkilenebilir. Ekstremiteler incelenirken
parmaklardaki ¢gomaklasma, kan basinglari ve nabiz
atimi degerlendiriimelidir. KKH olan kugtk ¢ocuklarda
hemoglobin dlizeyi ve kan vizkositesi artar ve dolasim
zorlagir. Artan hemoglobin dizeyi ve kan vizkozitesi
nedeniyle oksijen saturasyonu %90’a yaklastiginda
siyanoz goérinimu ortaya ¢ikabilir Siyanoz tanisinin
dogrulanmasi bir puls oksimetre ile kolayca saglana-
bilir. Arteriyel oksijen satirasyonunun %85 veya daha
disuk olmasi siyanozu gosterir (6).

Bebeklerde fazla kullaniimasa da isbirligine yatkin
daha buylk gocuklarda juguler vendz atim dalgasinin
incelenmesi santral venb6z basing ve sagd atriyal
basingla ilgili bilgiler saglar (8). 90 derece agiyla
oturan hastada boyun damarlari incelenmelidir. Bu
kosullarda eksternal juguler ven, santral venéz basing
artmadik¢a klavikula Uzerinde goérilmez. Sakin ve
isbirligine yatkin gocugun oturtulmasiyla kalbin oskiil-
tasyonu yapilmaldir. Normalde S; yalnizca sol alt
sternal sinirda duyulur. Diger lokalizasyonlarda ilk
kalp sesinin duyulmasi, ejeksiyon kligi ile ilgili kugkuyu
akla getirmelidir (6). Aortik ve pulmoner kapaklarin
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kapanmasiyla olusan S, Ust sol sternal sinirda en iyi
sekilde duyulur. Inspirasyon sirasinda aort ve
pulmoner kapaklarin kapanis sesleri arasindaki fark
normalde 0.04-0.06 saniyedir. Ekspirasyon sirasinda
bu iki ses birlesir. ikinci kalp sesinin genislemesinin
duyuldugu durumlar atriyal septal defekt, pulmoner
stenoz, sag dal blogudur. Bu durumlarin her birinde
sag ventrikilin bosalmasinda gecikme olur bu da
pulmoner kapagin kapanisinda gecikmeye yol agar.
Aort kapadinin kapanisinda gecikmenin oldugu aort
stenozunda ters yonde ses duyulabilir. Pulmoner ve
aort kapak anomalileri olan vakalarda erken sistolde
sistolik ejeksiyon klikleri duyulabilir. Sistol ortasinda
meydana gelen bir ejeksiyon Kkligi mitral kapak
prolapsini gosterebilir. Cocuklardaki 3. kalp sesi
normal olmasina karsin, 4. kalp sesinin varligi azalmis
miyokardiyal kompliyansa isaret eder (6). KKH olan
cocuklarda kardiyak ufiirimler hem diyastol hem de
sistol sirasinda olusur. Pek ¢ok sistolik Gflirim masum
olabilir. Endise verici Uftrimler ise aort stenozu,
ventrikdl ¢ikim obstriksiyonlari (subaortik stenoz) ve
inen aortadaki sistemik arteriyel kan akiminin
bozulmasi (aort koarktasyonu) ile ilgili olabilir; sistolik
ufarimler pulmoner kan akiminin arttigi atriyal septal
defektte oldugu gibi, normal bir valfteki artan kan
akimi sonucunda da ortaya c¢ikabilir. Diyastolik
ufirimler aort yetmezligi, mitral stenoz, trikispit
stenozu ya da atriyoventrikller kapaktaki kan akiminin
artis1 gibi cgesitli defektlerden ileri gelebilir. Patent
duktus arteriyozus, cerrahi olarak olusturulmus
pulmoner-aortik santlar, koroner arter fistlili ya da
arteriyovendz malformasyonu olan vakalarda surekli
bir Gftirim duyulabilir. Kalp sesleri ve firimleri, kalp
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seslerinin degerlendirildigi sirada solunum siklusunun
yani sira oskiltasyon sirasinda hastanin pozisyo-
nundan da buyldk olgcide etkilenebilir. Kardiyak
seslerin oskiltasyonda énerilen bir manevra gocugun
supin pozisyondan oturur pozisyona getirilmesi ve
bdylece vendz ddnuste ani bir azalmanin saglanmasidir.
Bu manevra ile hipertrofik kardiyomyopati Gfarimlerini ve
mitral kapak prolapsusuna ait Uftrimleri arttirmaktadir.
Supin pozisyonda hastanin degerlendiriimesi kalbe
giden vendz donusu arttirmak yoluyla, hem aort ve
pulmoner stenoz Gfurimlerini arttirir, hem de masum
aftrimlerin yogunlugunu arttirmaktadir.

Havayolu Muayenesi

Kardiyak cerrahi gegirecek c¢ocuklarda st hava
yolunun tam muayenesi yapilmalidir. Blylimus
tonsiller, buyuk dil ve daralmis damak ve mandibuler
hipoplazi bulgulari anesteziste gelisebilecek havayolu
sorunlarini hatirlatmalidir. Kliglk ¢ocuklarin havayolu
blyldk c¢ocuklarin hava yollarindan farkhdir. Kiguik
cocuklarda daha uzun epiglot bulunmakta kord
vokaller boynun daha st béluminde yer almakta
(genclerdeki servikal-7 seviyesine kiyasla ¢ocuklarda
servikal-3) ve krikoid halka trakeanin sinir gapini
olusturmaktadir (8). Pierre Robin Sendromu ya da
Treacher Collins Sendromlu ¢ocuklarda oldugu gibi,
bazi durumlarda intibasyon son derece gug¢ olabilir ve
trakeostomi aciimasi icin acil cerrahi miudahale
gerekebilir (15,16). Ayrica subglottik daralmanin
varligi daha onceden uzun silre intibe edilmis
cocuklarda dikkate alinmaldir. Nispeten kiguk
islevsel rezidiel kapasiteyle birlikte vyetiskinlere
kiyasla ¢cocuklarin daha fazla olan metabolik ihtiyaclar
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patent havayolunun saglanmasini gerektirmektedir
(6). Pulmoner enfeksiyon, yeni baglayan konjestif kalp
yetmezligi, pulmoner édem genis ¢apli soldan saga
santlara bagli gelisen anormal pulmoner kompliansli
vakalarin degerlendiriimesinde akciger oskiltasyonu
son derece Onemlidir. Diger 6nemli bir nokta ise
konjenital kalp yetmezligi ile hafif Gst solunum yolu
infeksiyonu belirti ve semptomlarini kesin olarak ayit
etmenin gi¢ olmasidir. Pulmoner kan akiminin artmis
olmasi solunum yolu infeksiyonlarini tetikledigi igin,
fizik muayenede hafif tasipne, wheezing veya Ust
hava yolu konjesyonu gorulebilir. Anormal laboratuvar
bulgulari ve ates yoksa bunu kalp yetmezliginden
ayirmak zordur. Agirlasan konjestif kalp yetmezligi ile
solunum vyolu infeksiyonu arasinda karar verileme-
diginde, cerrahinin yapilmasi yoninde karar vermek
gerekebilir.

Laboratuvar Sonugclarinin Degerlendirilmesi

Laboratuvar sonuglari ve bunlarin klinik bulgularla
iliskisi degerlendirilmelidir.

Hemoglobin

Hemoglobin konsantrasyonu preoperatif dénemde
belirlenmelidir. Anemi varliginda kirmizi kan hicrele-
riyle ekstrakorporeal sirkulasyonun priming’i gereke-
bilir. Eger c¢ocuk o©nceden kan dUrlinlerine maruz
kalmigsa ve serum antikorlari mevcutsa, uygun kanin
saglanmasi igin dnceden kan grubu tespiti ve cross-
match yapilmalidir (6). Ote yandan, siyanotik KKH’da
hipoksemi nedeniyle eritropoezisin uyariimasiyla,
hematokrit degerleri %70 veya daha yuksek deger-
lerde saptanabilir. Artan kirmizi kan hicresi kutlesi
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intravaskiler volimiin genislemesine ve rolatif
hipervolemiye yol acar. Polisitemi, kiglk periferal
disuk akimh damarlarda kan vizkozitesini arttirir ve
ozellikle periferal doku perflizyonunun anlamh sekilde
bozulmasina yol agar (17,18,19). Hematokrit degerle-
rinin %70’in Gzerinde olmasi, yetersiz doku perfiizyo-
nuna ve metabolik asidoza yol agabilecegi igin
semptomatik hipervizkozite varliginda preoperatif
eritroferez dikkate alinmalidir. Bu problem, sinirli
Olclide preoperatif oral hidrasyon ve cocugun soguk
ameliyat odasi ortamina maruz kalmasi halinde ciddi
sekilde o6nemli hale gelir ve her iki durum kan
vizkositesini 6nemli dlgide arttirabilir. Bu gocuklarda
eritroferez yapilmazsa u¢ organ trombozu ve infaktis
tehlikesi akut hale gelebilir (6,20,21).

Optimal preooperatif hematokrit degeri hastanin
preoperatif kardiyak lezyonuna gore degismektedir.
Soldan saga santi olan asiyanotik vakalarda hematok-
ritin artmasi pulmoner ve sistemik kan akimi
arasindaki dengeyi diizeltir (6). Ote yandan siyanotik
konjenital kalp hastaliklarinda optimal hematokrit
dizeyi pulmoner kan akiminin sistemik kan akimina
bagimhi ya da bagimsiz olup olmamasina goére
ayarlanmahdir. Hematokritin hem sant Uzerindeki
etkilerine hem de diger pek ¢ok faktore dikkat edilerek
optimal hematokrit degeri saptanmalidir (6,21,22).

Hemostaz

KKH olan ve acik kalp cerrahisi gegiren butin
cocuklar perioperatif hemostaz bozukluklari agisindan
risk altindadir. Trombosit sayisi, protrombin zamani,
kismi tromboplastin slresi ve fibrinojen duzeyi her
cocukta ayri ayri de@erlendiriimelidir. Bu testler,
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anestezistin daha &énceden mevcut koagllasyon
problemlerini saptayarak olasi sorunlara kargi hazir-
likli olmasini saglar (23,24,25).

Agir polisitemisi olan ¢ocuklarda genellikle bazi
hemostaz bozukluklari gérilmektedir. Bu hemostaz
bozukluklarinin bilinen dért mekanizmasi trombosito-
peni, dissemine intravaskiler koagllasyon, primer
fibrinoliz ve faktor 8 veya faktér 7 gibi koagulasyon
faktorlerinin  hasarli  Uretimidir  (24). Preoperatif
dénemde normal trombosit sayisinin oldugu durum-
larda trombositler iglevsel olarak anormal olabilir.
Mutlak trombosit sayisi hasta bazinda bireysel
degerlendirilmelidir. Agir polistemisi olan gocuklarda
genislemis inravaskiler hacime ragmen serum hacmi
nispeten azalmistir. Ozellikle serum hacminin diiiretik
tedavi ya da dehidratasyon sonucunda azaldigi
durumlarda trombosit sayisi yaniltici sekilde artabilir.
Acik kalp cerrahisi planlanan ve preoperatif trombosit
sayisi mm¥de 120.000 den daha az olan, anlamli
polistemiye bagh siyanotik KKH olan, kalple ilgili
tekrarlayan operatif islemlere maruz kalan, cerrahi
prosedirin yapildigi bir hafta iginde asetil salisilik asit
iceren ilaglari alan ve yukaridaki nedenlerden dolayi
yuksek olasilikla hemostaz bozukluklari gelismesi
beklenen ¢ocuklara transflzyon i¢in trombosit stiispan-
siyonlari saglanmalidir.

Siyanotik KKH’nin polisitemisine bagh go6zlenen
hemostaz bozukluklari preoperatif dénemde eritro-
ferez yardimiyla kismen dizeltilebilir. Siyanotik
cocuklarda arteriyel desatirasyona bagh olarak
polisitemi mevcuttur, %60’1n lzerinde hematokrit
degerleri kapiller tikanmalara ve strok gibi organ
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hasarlarina yol acabilir (17,18,19,20,26). Bu nedenle,
hematokrit degerleri %55’in izerinde olan ¢ocuklara
bir gece 6nceden intraventz yol agcilarak yeterli
hidrasyon saglanmalidir. Ayrica konjestif kalp yetmez-
likli gocuklarda artmis metabolik gereksinim nedeniyle
demir eksikligi anemisinin bulunabilecegdi hatirlan-
malidir (27,28).

Glukoz, Elektrolitler, Arteryel Kan Gazlari

KKH olan gocuklarda serum elektrolitleri preoperatif
dénemde degerlendiriimelidir. Dilretik tedavisi alan
cocuklar o6zellikle dijitalize edildiklerinde hipokalemi
riski altindadir. Ozellikle konjestif kalp yetmezIigi olan
bebekler hem hipoglisemi hem de hipokalsemi riski
altindadir. Konjenital kalp cerrahisi sirasinda endojen
stres hormonlarinin ve inflamatuvar mediyatdrlerin
salinmasi ile veya glukokortikoid kullanimi gibi
faktorler nedeniyle kan glukoz dengesinde bozukluklar
saptanmaktadir (6,29,30).

30-40 mmHg arteriyel PO, degerleri ve %70’den
disuik periferal O, satirasyonlari kardiyorespiratuvar
rezervin agir sekilde azaldigina isaret eder. Erken
mudahale preoperatif ddonemde bu ¢ocuklarin stabili-
zasyonunda gerekli olabilir. Oksijenizasyonun azal-
masli anestezi indiksiyonu sirasinda ¢ocugun yogun
tedavi gereksinimine isaret etmektedir (6)

Gogis radyografisi

Go6gis radyografisinde kalp buyukligl, kalp pozis-
yonu, kalbin sekli, pulmoner arterin pozisyonu,
pulmoner vaskularite ve aort konturu degerlendiril-
melidir. Gdégus radyografisinde pulmoner vaskuler
konjesyon, hava yolu basisi, konsolidasyon veya
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atelektazi gibi anestezi idaresini etkileyecek bulgular
acisindan dikkat edilmelidir (6).

Elektrokardiografi (EKG)

Her bir KKH igin, gocugun yasi ve lezyonun kalp
odacik boyutunu etkileme dlzeyi ve siddetine bagli
olarak ¢ok cesiti EKG bulgulari bulunmaktadir.
Anestezist icin preoperatif EKG’nin énemi, dnceden
mevcut aritmilerin dederlendiriimesi ve bazal EKG’nin
hem intraoperatif hem de postoperatif karsilastirma-
sinin yapiimasidir (6).

Kardiyak Kateterizasyon

Konjenital kalp hastaliklarinin degerlendiriimesinde
kateterizasyon altin standart yontemdir. Kateterizas-
yon verilerinin incelenmesiyle, anatomik tani, satlras-
yon, basing ve anjiyografi verilerinin yorumlanmasi,
fonksiyonel durum ve daha 6nce uygulanan cerrahi
girisimlerin yeri hakkinda bilgi edinilir. Ekokardiyog-
rafiden gelen bilgilerle birlestirilen kardiyak kateteri-
zasyon bilgileri bir anestezi planinin olugturulmasinda
son derece degerlidir (6,31,32,33).

Renkli Doppler ile Ekokardiyografi

Renkli doppler ile ekokardiyografi kardiyak anatomi,
kan akim paternleri ve fizyolojik bilgilerin noninvaziv
olarak saglanmasi agisindan ¢ok  Gnemlidir.
Ekokardiyografi ile siklikla santlar, valviler regurjitas-
yon, ventrikiler disfonksiyon veya c¢ikis yolu
obstriiksiyonu gibi patofizyolojik bulgular ortaya konur.
GunUmUzde ekokardiyografi, ¢ocuklarda korektif ve
palyatif islemlerle ilgili olarak degerli bilgiler vermekte
ve kateterizasyon uygulanmasi ihtiyacini azaltmak-
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tadir. Atriyal septal defekt, ekokardiyografinin preope-
ratif tanisal gorintileme yontemi olarak kardiyak
kateterizasyonun yerini aldig1 lezyonlardan biridir
(6,34,35,36).

Manyetik R6zonans Goriintiilleme (MRI)

KKH olan ¢ocuklarin preoperatif degerlendiriimesinde
MRI oldukca tercih edilen bir tetkik haline gelmistir
(37). Bu goruntileme yontemi ile kardiyak anatominin
yani sira, ventrikiler fonksiyon, bdlgesel duvar
hareketi ve kapak fonksiyonlari saptanabilmektedir.
KKH’nin degerlendiriimesinde ekokardiyografi glive-
nilir ve wucuz olmasina karsin, MRI sayesinde
ekokardiyografinin saptayamadigi anatomik belirsiz-
likler acikhga kavusmaktadir (6,38,39). Kardiyak
fizyolojinin ve islevin degerlendiriimesinde kullaniimak
Uzere cesitli MRI teknikleri ve bu tekniklerin sayisiz
varyantli glinimizde mevcuttur. Klasik anjiyografi,
koroner arterlerin proksimalini tanimlamada altin
standart olmasina karsin, MRI anjiyografi son
zamanlarda aort ve ana pulmoner arter iligkisinde
koroner damarlarin konumunu belirlemede belirgin bir
avantaj saglamistir. Pulmoner stenozun degerlendiril-
mesi ya da pulmoner atrezide santral arterlerin
taninmasinda ve pulmoner vaskileritenin degerlendi-
riimesinde, persistan superior vena kava gibi
damarsal yapilarin saptanmasinda MRI dnemli bir tani
aracidir (6,39,40).

Premedikasyon

KKH olan c¢ocuklarda premedikasyonun amaci,
anksiyeteyi ve total vicut oksijen tlketimini azaltarak
travmatik olmayacak sekilde yeterli bir sedasyonla
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respiratuvar ve hemodinamik stabiliteyi saglamaktir
(6). Sedatif ilacglarin segimi hastanin durumu ve
kardiyak lezyonuna gére belirlenmelidir. Onceden
mevcut olan hastaliklar, solunumsal problemler,
konjestif kalp yetmezligi ve siyanoz varli§i premedi-
kasyon sec¢iminde dikkat edilmesi gereken &6nemli
unsurlardir (6). Siyanotik KKH olan ¢ocuklar premedi-
kasyon sonrasinda oksijen saturasyonunda gegici bir
azalma yasayabilirler. Solunum depresyonundan
kagcinmak igin premedikasyon dozu bireye 6&zel
olmalidir. Siyanozlu, pulmoner hipertansiyonlu veya
miyokardiyal disfonksiyonu olan hastalar hipoksemi ve
hiperkarbiye yol agan solunum depresyonunu tolore
edemez. Ayrica aspirasyon riskini en aza indirmek icin
koruyucu hava yolu refleksleri kaybedilmemelidir.

Etkin olmasina ragmen KKH olan ¢odu c¢ocuk
intramuskiler enjeksiyonu tolere edemez. intamus-
kiler ilaglar agr ve ajitasyona neden olarak
miyokardin oksijen tiketimini arttirir ve sonug¢ olarak
arteriyel desatlirasyon olusur (6). Kalp hastalidi olan
cocuklarda oral premedikasyon (kombine sedatif,
opioid ve amnestik ajanlar) vyeterli ve en ¢ok tercih
edilen ydntemdir. Genel olarak, 6 aydan kulguk
cocuklar premedikasyona ihtiyag gdstermez. 6-9 ay
arasi ¢ocuklara oral yoldan pentobarbital (2-4 mg/kg),
diazepam (0,1-0,2 mg/kg) veya midazolam (0,3 -0,5
mg/kg) verilebilir. 9 aydan buydk c¢ocularda oral
yoldan benzodiazepin uygulamasi en ¢ok tercih edilen
yontemdir. indiiksiyondan 15- 20 dakika énce 0,3-07
mg/kg oral midazolam en c¢ok tercih edilen
premedikasyon ajanidir. Hastalara premedikasyon
verilmesi oksijen satlrasyonunu arttirir, miyokardin
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oksijen tuketimini azaltir ve daha iliml indiksiyon
saglar (6,41).

Preoperatif Aclik Siiresi

Gunimuzde cerrahi islemden 2 saat 6ncesine kadar
saydam sivilarla oral hidrasyonun saglanmasina izin
verilmektedir (42). Son 10 yil icindeki preoperatif
aclikla ilgili calismalarda standart preoperatif aglk
uygulanan kontrol populasyonlarina kiyasla cerrahi-
den 2-3 saat O6ncesine kadar sivi almalarina izin
verilen ¢ocuklarda gastrik rezidiel hacim ya da ph’da
anlamh farkhhiklar bulunmamistir (8,43). Operasyon-
dan o6nce icilen duru sivilarin (su, visne suyu, elma
suyu, cay) mide bosalmasini hizlandirdigi, mide asit
miktarini azalttigi ve aspirasyon pnoémonisi riskini
disirdagu gosterilmistir (43). Ginimuzde tim hasta-
larin cerrahiden 3 saat 6ncesine kadar sivi almalarina
izin verilmektedir. Bu durum ameliyat strecinde belirli
bir esneklik saglamaktadir. Prematir ve 6 aya kadar
olan bebeklerdeki duslk glikojen depolari nedeniyle
su, sekerli su, elma suyu gibi sivilarla cerrahiden 2
saat Oncesine kadar beslenmesi onerilmektedir. Bu
durumun bir baska avantaji ise elektif ameliyatlar
sirasinda glikoz iceren solusyonlara olan ihtiyaci
azaltmasi ve rolatif hipovolemiye bagl anestezi
kaynakli hipotansiyonun daha dislk insidansta gorul-
mesidir (6). Planlanmis cerrahideki gecikme halinde
intravendz yol acilarak anestezi induksiyonu dnce-
sinde uygun ve yeterli sivilarin verilmesi 6nerilmek-
tedir (6). Bebeklerde onerilen anestezi 6ncesi aclik
siureleri anne sitl igin 4 saat, inek suti ve hazir
mamalar i¢in 6 saattir. Cocuklarda onerilen anestezi
oncesi aglik suresi normal gidalar igin 6-8 saattir (8).
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KONJENITAL KALP CERRAHISINDE
INTRAOPERATIF ANESTEZIK YAKLASIM

Uzm. Dr. Cengiz SAHUTOGLU
Dog. Dr. Seden KOCABAS
Prof. Dr. Fatma Zekiye ASKAR

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,
Anesteziyoloji ve Reanimasyon Anabilim Dali

Konjenital kalp hastahidi insidansi 1000 canh
dogjumda 7-10’dur. Viral infeksiyonlar, ilaglar, mater-
nal diyabet, maternal alkol kullanimi, ¢evresel faktorler
ve genetik yatkinlik konjenital kalp hastalidi igin risk
olusturmaktadir (1,2). Konjenital kalp hastaliginda
anestezi yonetimi, hastaliyin karmasikligi nedeniyle
guglikler icermektedir, buna ragmen blylk cerrahi
merkezlerde hemen her lezyona cerrahi tedavi
uygulanabilmektedir. Konjenital cerrahi ile ilgilenen
anesteziyologlar, pediyatrik  kardiyovaskller ve
pulmoner sistem basta olmak izere tium sistemlerdeki
degisiklikleri, planlanan cerrahinin dogurabilecegi
sorunlari ve alinmasi gereken onlemleri iyi bilmeli-
dirler. Konjenital kalp lezyonlarini ve planlanan
cerrahinin hastaya etkilerini anlayan anesteziyolog,
uygun anestezi planini olusturabilir (1-3).

Konjenital Kalp Cerrahisinde Preoperatif Hazirhk

Anestezi malzemelerinin hazirligi eriskin hastadan ¢ok
farkli degildir. Pediatrik hastanin yasina uygun maske,
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endotrakeal tlp, airway ve solunum devreleri hazir
bulundurulmaldir. Anesteziye baglamadan &nce
kullaniimasi muhtemel inotropik, vazopressor, vazodi-
latatdr ve antiaritmik ajanlarda hazirlanmis olmaldir
(Tablo 1,2,3).

Tablo-1. inotropik Ajanlar.

Dopamin 3-20 pg/kg/dk

Dobutamin 5-20 ug/kg/dk

Adrenalin 0.05-1 pg/kg/dk

Noradrenalin 0.05-1 pg/kg/dk

Milrinon 50 pg/kg bolus ( 0.3—1 pg/kg/dk)
Kalsiyum klorid 10-20 mg/kg

Kalsiyum glukonat | 50-100 mg/kg

Tablo-2. Vazodilator Ajanlar

Nitrogliserin 0.25-5.0 pg/kg/dk
Nitroprussid 0.5-5.0 pg/kg/dk
Prostaglandin E1 0.05-1 pg/kg/dk

Tablo-3. Antiaritmik Ajanlar

Lidokain 1 mg/kg bolus (20-50ug/kg/dk)

Diltiazem 0.1-0.2 mg/kg bolus (1-3ug/kg/dk)

Amiodaron 2-5 mg/kg yukleme (7ug/kg/dk)

Esmolol 300-500 ug/kg yukleme
(50-300pg/kg/dk)

Adenozin 25-50 pg/kg (etki goriilmezse tekrarlanir)

Magnezyum | 10-25 mg/kg
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Monitorizasyon: ideal olan uyanik veya hafif sedatize
olan infant veya c¢ocuk hastanin noninvaziv kan
basinci, EKG, puls oksimetri ve end tidal karbondi-
yoksit ile monitorize edildikten sonra anestezi
induksiyonuna baslanmasidir.

EKG ve Kan Basinci Olgiimii: Elektrokardiyografi
ritmi ve iskemiyi degerlendirebilmek igin DIl ve V&’
icerecek sekilde bes kanalli olmahdir. Arteryel
kanulasyon erigskin koopere hastalar disinda intlbas-
yondan sonra uygulanmalidir; genellikle radyal veya
femoral arterler kullanilir. Onceden yapilmis sant
varligi, santin planlanmasi veya mevcut hastaliklar
(aort koartasyonu gibi) kanile edilecek arterin
belirlenmesinde yol gosterici olabilir.

Sistemik oksijen satiirasyonu: ideal olan iki nabiz
oksimetrisi kullaniimasidir; bunlardan biri lezyonun
proksimaline yerlestirilirken ikincisi lezyonun distalinde
olmalidir.

End-tidal karbondioksit (ETCO,): Anestezide kulla-
nimi  standart olup, PaCO, ile ETCO, farki 5
mmHg’dir. Pulmoner kan akiminda ani azalma
(azalmis kardiyak debi, pulmoner emboli, artmig
intrakardiyak sagdan sola sant gibi durumlarda) bu
farki arttiracaktir. Tek ventrikil veya trunkus
arteriyozusta oldugu gibi ylksek pulmoner kan akimi
oldugu durumlarda pulmoner arterinin operasyon
esnasinda kismi ya da tamamen mekanik okliizyonu
fizyolojik 6l boslugu artiracaktir. Bu durum PaCO,’deki
artistan cok ETCO,’deki azalmayla kendini gosterir.

Santral ven6z basing: Santral vendz basing 6lgim
ve ila¢g inflzyonlann amaciyla genellikle juguler,
subklavyan veya femoral venden yerlestirilir.
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Ultrasonografi kullanimi basari oranini arttirir. Neonatal
ve infantlarda 4 french, daha biylk cocuklarda 5
french, eriskin ¢cocuklarda ise 7 french kateter kullanilir.

Sicaklik: Rektal, 6zofageal veya timpanik yoldan
Olgllebilir.

Serebral oksimetri-Near infrared spektroskopi
(NIRS): Serebral doku oksijenizasyonunu d&lgen
gergcek zamanli bir teknoloji olup, pulsatil akima
bagimh degildir. NIRS invaziv olmayip sirekli élgim
saglar. Penetrasyonu 2-2,5 cm olup, beynin 6n
kisminin arteryel ve vendz satlirasyonunu alir; arteryel
vendz satiirasyon orani 25/75’tir. Calisma mekaniz-
masi nabiz oksimetrideki gibi olup Beer-Lambert
yasasini kullanir. Normal saglikh kisilerde %60-80
arasinda olmasi beklenir. %50 altindaki saturasyonlar
ise, her saat basina %15 noérolojik defisit artisina
neden olur (4).

Transkraniyal Doppler Ultrasonografi: Serebral kan
akim hizinin 6lgimi ile mikroembolilerin tespiti icin
uygun bir teknolojidir (5).

Transo6zefageal Ekokardiyografi (TEE): 7,5 MHz
problar neonatal ve infantlarda kullanilabilir. Fakat bu
yas grubunda TEE vyapilirken prob 6zofagusta iken
o6zofagus perforasyonuna neden olabilecegi gibi
trakea veya bronsu sikistirarak ventilasyonu bozabilir,
aortik arki sikistirarak distal perfizyonu bozabilir ve
sol atriyumu komprese ederek pulmoner hipertansi-
yonu siddetlendirebilir. Kompleks ventrikul ¢ikis yolu
veya kompleks anatomisi olan patolojilerde transto-
rasik ekokardiyografi yetersiz kalabilir. Trans6zefageal
ekokardiyografi olgularin %15'inde reziduel defekt
nedeniyle kardiyopulmoner baypas (KPB)a geri
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doénUslu saglamakta ve revizyonlari engellemektedir
(6,7).

Havayolu Saglanmasi

Konjenital kalp cerrahisi anestezisinde temel yaklagim
iyi bir hava yolu saglanmasidir. Glinki PO2, PCO2 ve
PH’'daki degisiklikler PVR'yi etkilemektedir. PVR’deki
degisiklikler kardiyovaskuler fonksiyonu etkiledigi gibi,
santin  boyutunu ve yonlinlu de etkilemektedir.
Anestezi induksiyonu havayolu guvenligini zorlastir-
mayacak sekilde esnek olmalidir.

Anestezik Ajanlar

intramuskiiler ve intravenéz Ajanlar

Ketamin: Cesitli konjenital kalp lezyonlarinda oldukca
yararl bir ajandir. Cocugun anne babasindan kolay
ayrilmasini saglayan dissosiyatif bir durum olusturur.
Cocuklarda 1-2 mg/kg intravendz (iV) veya 3-5 mg/kg
intramuskdler (iM) dozlarinda giivenli bir indiksiyon
saglar. Hava yolu ve ventilasyon desteklendiginde
pulmoner arter basincinda, kan debisinde, kalp hizi ve
kalp basinclarinda minimal artisa neden olur. Tek
basina kullanildiginda sekresyon artisina neden
oldugundan atropin (10-20 ug /kg) ile beraber kullanilir
(8).

Opioidler: Erigkin kalp cerrahisinde oldugu gibi
yuksek doz opioid kullanimi iyi bir hemodinamik
stabilite saglar. Morfin konjenital kalp cerrahisinde ilk
kullanilan ajandir, ancak fentanil ve sufentanil
glinimizde morfinin yerini almistir. Bu ajanlarin
kardiyovaskuler etkileri ¢ok azdir; sempatik desarj
azaltarak SVR ve PVR'yi hafif dasurarler. Ayrica
intbasyona, cerrahi kesiye ve sternotomiye yaniti da
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azaltirlar. Bu ajanlarla saglanan hemodinamik stabili-
teye ragmen hiperdinamik yanitin oldugu durumlarda
ilave fentanil (5-15 pg/kg) veya sufentanil (1-5 pg/kg)
veya inhalasyon ajani eklenmelidir. Yiksek fentanil
(25-100 pg/kg) ve sufentanil (2.5-10 yg/kg) dozlarina
kadar cikilabilir.

Barbitiratlar: Kan basincini disirmeleri ve miyokard
depresyonu yapmalari nedeniyle kalp rezervi dusik
hastalarda kullaniimasindan kaginiimahdir.

Benzodiazepinler: Diazepam (0,15 mg/kg) buyuk
cocuklarin premedikasyonunda kullanilan ajandir.
Yiksek doz opioid anesteziye diazepam (0.1-0.2
mg/kg) veya midazolam (5-100 pg/kg) eklenebilir.
Midazolam belirgin amnezi yapar ve enjeksiyonu agrili
degildir. Preoperatif sedasyon amaciyla iV, iM, oral,
nasal ve rektal olarak kullanilabilir.

Propofol: Kan basincini dusirmesi ve miyokard
depresyonu yapmasi nedeniyle kullaniimasindan
kaginilmalidir.

Etomidat: Iyi hemodinamik stabilite saglamasina
ragmen, 10 yasin altindaki ¢ocuklarda kullanimina ait
yeterince veri yoktur. Blylk ¢ocuklarda 0.2-0.5 mg/kg
dozunda kullanilabilir.

inhalasyon Anestezikleri

Azot protoksit: Pediyatrik hastalarda PVR'yi arttirdidi
gosterilememistir. Santi olan hastalar hava embolisi
riski altindadir, bu hasta grubunda azot protoksit
intravaskuler hava kabarciklarinin geniglemesine
neden olmasi nedeniyle dnerilmemektedir (9).

Halotan: Miyokard depresyonu ve hipotansiyon yapici
etkisi diger inhalasyon anesteziklerine gére daha
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fazladir. infantlarda halotan indiiksiyonundan énce
atropin (20 upg/kg) yapilmasi ile hipotansiyon ve
bradikardi azaltilabilir. Bu nedenle kalp rezervi iyi olan
hastalarda kullaniimali ve konsantrasyonu yavasca
arttinlmalidir. Anestezi pratiginde su anda kullaniima-
maktadir.

Enfluran ve izofluran: izofluran ile anestezi indiiksi-
yonu halotana benzer sekilde sistolik kan basincinda
azalmaya neden olur. izofluran ile indiiksiyon sekres-
yon artisina, hava yolu irritasyonuna ve laringos-
pazma neden olabilir (10,11). Enfluranin ise hava yolu
irritasyon etkisi izoflurandan daha azdir. Enfluran
anestezi pratiginde su anda kullaniimamaktadir.

Sevofluran:  Kardiyovaskiler etkileri izoflurana
benzerdir. Anestezi indiksiyonu igin iyi bir ajandir.
Hava yolu komplikasyonu riski en disik ajanlardan
olup halotana benzerdir. Halotana goére daha az
miyokard depresyonu yapici etkisi mevcuttur (12).

Desfluran: Dulslk kan gaz partisyon katsayisina
sahip bir inhalasyon anestezigidir. Keskin kokusu,
havayolu irritasyonuna, sekresyon artigina ve
laringospazma neden olmasi nedeniyle indiksiyonda
iyi bir secenek degildir. Kardiyovaskuler etkileri
izoflurana benzer olup opioid bazli anesteziye ek
olarak veya anestezi idamesinde kullanilir.

Noromuskiiler Blokerler

1. Nondepolarizan Ajanlar

Pankuronyum: Tasikardi ve hipertansiyon vyapici
vagolitik ve sempatomimetik etkilere sahiptir.
Pankuronyum 0.1 mg/kg dozda genellikle ylksek doz
opioid ajan ile kullanilir.
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Rokuronyum: Intiilbasyon dozu ilimh tasikardi
olusturur. Vekuronyuma goére daha hizli intibasyon
kosullar saglar. intiibasyon icin 0.6 mg/kg dozunda
kullanilabilir. Hizli indiksiyon amaciyla 0.9 mg/kg
dozda uygulanabilir ve siksinilkoline alternatif
olabilecek tek ajandir. Rokuronyumun uretilmesinden
sonra pankuronyum ve diger ajanlarin popdularitesi
azalmistir.

Vekuronyum: Kuiguk c¢ocuklarda etki suresi buyuk
cocuklara gore daha kisadir. intiibasyon igin 0.1
mg/kg dozunda kullanilir.

2. Depolarizan Ajanlar

Siiksinilkolin: Kisa ve hizli etkilidir. Hava yolu
kontroliiniin saglanmasinda faydaldir. iV verilmesi
pediyatrik hastalarda bradikardi ve asistole neden
olabileceginden 6ncesinde atropin (20 ug/kg) uygulan-
malidir. Cocuklarda iv doz 1 mg/kg iken infantlarda 2
mg/kg'dir. Cocuklarda IM doz 2 mg/kg iken; infantlarda
4 mg/kgdir.

Ozel Lezyonlarda Anestezik Yaklagim

Atriyal Septal Defekt (ASD)

ASD basit bir santtir ve kiglk defektler minimal kan
akimina neden olur. Bir cm. Uzerindeki defektlerde
atriyum tek bosluk gibi davranir. Santin bayukligu ve
yéni PVR ve SVR’ye bagimli hale gelir. Dogumdan
sonra yuksek olan PVR azaldiginda soldan sada sant
olusur.

ASD’li gocuklarin ¢gogunun kalp rezervleri iyi oldugun-
dan inhalasyon anestezikleri ile indiksiyonu ve
idameyi rahat tolere edebilirler. Soldan saga santin
tersine dénmesini 6nlemek igin havayolu kontrolinin
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iyi saglanmasi O6nemlidir. Atriyumda asiri blylime
nedeniyle olusabilecek aritmiler iyi tolere edilir.
KPB’dan ayrilma genellikle sorunsuzdur. Primum
defektlerde kalp blogu ve rezidiel mitral yetmezlik
olasiligi mevcuttur. Farkedilmeyen parsiyel pulmoner
vendz donls anamolisi varhigi rezidlel sol sag santa
neden olacagindan KPB’dan ayrilmayi zorlastirabilir.
Onarimdan 6nce ve sonrasi TEE uygulanmasi taniyi
koydurur.

Pulmoner vaskiiler oklizif hastalik gelisen hastalarda
solunumsal dizenlemeler ile PVR dusirilmeli ve kalp
hizi yasa uygun olmalidir. Sad ventrikile inotropik
destek nadiren gereklidir. Pulmoner vaskiler rezistans
yuksek ve sag ventrikil fonksiyonlari bozuksa
dopamin ve dobutamin infizyonlari baslanabilir.
Sorunsuz vakalarda hastanin analjezisi saglanarak
ameliyathanede veya erken postoperatif ilk dort saatte
ekstiibe edilebilir (13).

Ventrikiiler Septal Defekt

Ventrikiler Septal Defekt (VSD)'de lezyonun buyuk-
[Ggu santlasma oranini  belirler. Defekt kuglk
oldugunda (restriktif gsant) defekten gecen kan
kisitlanacagindan defektin iki tarafinda buylk basing
farki olusacaktir. Bununla birlikte agiklik buyudikce
basing farki azalacak, santin yonu ve miktari SVR ve
PVR’ye bagiml hale gelecektir (dependan sant).
Ventrikuler septal defektlerde genellikle soldan saga
sant olusur. Genis VSD’lerde pulmoner damarlarin
yuksek kan akimina maruz kalmasi nedeniyle hayatin
ilk birka¢ yilinda PVOH gelisir. Pulmoner vaskuler
okluzif hastaliga eslik eden PVR artiglar iki yonlu
santlasmalara neden olur. Yliksek PVR nedeniyle
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Eisenmenger sendromu gelisen hastalar VSD kapatil-
masina aday olamazlar. Bu nedenle, genis VSD’lerde
erken c¢ocukluk doéneminde cerrahi onarim Onerilir
(14).

Anestezik yaklasim ASD’ye benzerdir. indiiksiyonda
hava yolu hizli ve glvenli sekilde kontrol edilmelidir.
Konjestif kalp yetmezligi (KKY) olmayan hastalar
inhalasyon ve intravendz anesteziklerini iyi tolere
ederler. Kalp vyetmezligi olanlarda opioid bazl
anestezi PVR'’yi azaltmada yardimci olabilir. Damar
yolu sorunu olanlarda ketamin ve atropin IM vyolla
uygulanarak indiksiyon saglanabilir.

Sagdan sola santi olan VSD hastalarinda PVR'yi
azaltmak icin solunumsal dizenlemeler ile asidoz ve
hipoksi engellenmeli, SVR ve kalp debisi korunmal
veya arttiriimalidir. VSD’si genis ve pulmoner arter
basinglari olgularda postoperatif dénemde azaltici
tedaviler hizlica baslanmalidir. Lezyonun yetersiz
kapatiilmasi veya fark edilmeyen baska VSD varhgi
KPB’dan ayriimayi engeller. intraoperatif TEE uygula-
masi ile bu defektlerin yeri ve yapilan iglemin etkinligi
saptanabilir.

Pulmoner vaskiiler rezistansi yliksek ve sag ventriku-
lotomi yapilmis hastalarda inotropik destek (dopamin
5-10 pg/kg/dk veya dobutamin 5-10 pg/kg/dk)
baslanmalidir. Kalp debisi, KPB sonrasi kalp hizina
bagimh oldugundan, yasa uygun sinus ritminde kalp
hizi saglanmahdir. Atriyoventrikiler (AV) dugim
islemin yapildigi yere yakin oldugundan kalp blogu
veya tasiaritmiler gdzlenebilir. Kalp blogu igin
pacemaker uygulanmalidir. Tasiaritmiler i¢in ise
anestezi derinliginin artirilmasi, paralizinin saglan-
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masi, esmolol, prokainamid veya amiodaron gibi
ilaglarin kullanimi disindlmelidir (15).

Komplet Atriyoventrikiiler Kanal Defektleri
(Endokardiyal Yastik Defektleri)

Bu defektlerde mitral ve trikuspit kapak anomalileriyle
beraber dort bosluk arasinda baglanti mevcuttur. Dort
bosluk arasinda agiklik genis oldugundan dependan
basit sant olusturur. Bu durum genis soldan saga sant
olusumuna, artmis pulmoner kan akimina, sistemik
basincin sag ventrikile ve pulmoner arterlere
yansimasina, saj ve sol ventrikilde volim yukine
neden olur. Genis VSD’lerde oldudu gibi endokardiyal
yastik defektinde (EYD) de erken dénemde PVOH
gelisir. ilerlemis PVOH, PVR/SVRYyi arttirarak, iki
yonli veya sagdan sola sant olusturur. Bu durum
Down sendromlu hastalarda goérilebilir (1,2,16,17).

Anestezik yaklasim genis VSD hastalarina benzer.
intraventz yol yoksa indiiksiyon igin IM ketamin ve
atropin kullanilabilir. Endokardiyal yastik defektinde
mitral yetmezlik ve oldukg¢a duyarli pulmoner yatak
olmasi nedeniyle, PVR’nin kontrolinde hava yolunun
hizli ve guvenilir sekilde saglanmasi énemlidir. Amag,
disik FiO, kullanarak PCO,yi 35-40 mmHg'da
tutmaya calismaktir. Inhalasyon anestezikleri ile
indUksiyon ve idame, kuclk defekti olan, mitral
yetmezligi olmayan ve PVOH bulunmayan gocuklarda
kullanilabilir. Yiksek PVR ve genis santi olan hastalar
kalp rezervi tikenmis oldugundan inhalasyon aneste-
ziklerini kotu tolere ederler. Fentanil ve sufentanil
induksiyon ve idamede daha iyi hemodinamik stabilite
saglar. Kalp debisini korumak icin kalp hiz,
kontraktilite ve preload korunmali, PVR'’yi dusurmek
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icin solunumsal dizenlemeler uygulan-malidir. Ayrica,
SVR korunmali veya artiriimalidir. Kiigiik defekti olan
ve PVOH heniz gelismemis hastalarda operasyon
sonrasi normal pulmoner arter basinglari olusur.
Pulmoner vaskiler rezistans ylksek oldugunda
inotropik destek, hiperventilasyon, %100 oksijen,
PH’in bikarbonat ile yukseltiimesi, opioid kullanimi ve
NO kullanimi gerekebilir. Defektlerin tam kapatilama-
masi veya yama yerlestirimesine bagh olarak sol
ventrikil ¢apinin ve atim hacminin azalmasi, iletim
sisteminin zarar gbérmesi nedeniyle kalp blogu
gelismesi gibi nedenlerle KPB’tan ayrilma zor olabilir
(14).

Patent Duktus Arteriyozus

Patent Duktus Arteriyozus (PDA) basit bir santtir.
Genis oldugunda duktusun iki tarafindaki basing farki
ortadan kalkar ve santin yénu PVR/SVR oranina
bagimli hale gelir. Dogum sonrasi dénemde bu durum
soldan saga sant ve pulmoner kan akimi artisi ile
beraberdir. Artmis pulmoner kan akimi pulmoner
venoz dondsin artmasina ve sol atriyum yetmezligine
neden olur. PDA ligasyonu uygulanacak hastalarin
¢ogu prematire oldugundan solunum problemleri
olabilir. Kalp yetmezIigi olasiligi nedeniyle inhalasyon
anesteziklerini iyi tolere etmezler. Yiksek doz fentanil
veya sufentanile midazolam eklenmesini veya disuk
dozda inhalasyon anestezigini daha iyi tolere ederler.
Kan basinci hem alt hemde ust ekstremiteden
Olgulmelidir. Aorta klemp uygulanmasi gerekli olabile-
ceginden sag radiyal arter kanllasyonu basing
monitérizasyonu igin tercih edilmelidir. Blylk sol sag
santi olan hastalarda ligasyon sonrasi diyastolik
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basingta artis olacaktir. islem sonrasi koarktasyonu
ekarte etmek igin alt ve Ust ekstremite basinglari
kontrol edilmelidir.

Torakotomi pozisyonunda akcider ekartasyonuna
bagli olarak atelektazi gelisebilecedinden hastaya
yuksek konsantrasyonda oksijen verilmesi gerekebilir.
islem bitiminde toraks kapatiimadan basingli ventilas-
yon uygulanarak akciger atelektazileri dnlenmelidir.
izole PDA’sI olan ve PVOH gelismeyen hastalarda
erken ekstiibasyon veya ameliyathanede ekstiibasyon
denenebilir (1,2).

Aort Koarktasyonu

Koarktasyon sol ventrikiilde basing ylklenmesine ve
distal perfizyonun bozulmasina neden olur. Obstrik-
siyonun derecesi, PDA'nin sagladigi kan miktari,
kollaterallerin gelisimi ve eslik eden anomaliler
koarktasyonun ciddiyetini olusturur. infant déneminde
koarktasyon ile gelen hastalarda kollateral gelisimi az
oldugundan distal aort perflizyonu PDA ile saglanir.
Distal aort kan akimi buylk oranda PDA’ya bagimli
oldugundan abdomende ve alt ekstremitede siyanoz
ve metabolik asidoz goérilebilir. Cocukluk déneminde
ise kollateraller iyi gelismistir ve sol ventrikilde
hipertrofi gelistiginden proksimal hipertansiyon vardir
(2).

Koarktasyon tamiri i¢in gelen yenidodan ve infantlarin
prostoglandin  infizyonuna (0.01-0.05 pg/kg/dk)
intraoperatif ddnemde devam edilmelidir. Sol ventrikil
yetmezligi ve pulmoner konjesyon nedeniyle inhalas-
yon anestezikleri kullanilmasi uygun degildir. Ketamin
SVRyi arttirdigindan kullaniimasi uygun olmayabilir.
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En uygun teknik ylksek doz fentanil veya sufentanile
midazolam eklenmesidir. inhalasyon anestezikleri
tolere eden hastalarda kullanilabilir. indiiksiyonda kalp
debisini korumak igin kalp hizi, kontraktilite ve onyik
korunmali, sol ventrikiilde basing artisi kalp yetmez-
ligine neden olacagindan SVR artisindan kaginiima-
hdir. Koarktasyona ASD veya VSD eslik ediyorsa
PVR/SVR oraninin azalmasindan kaginiimalidir. Bu
tir azalmalar pulmoner arter kan akiminin artmasina
neden olacaktir. Arteriyel monitérizasyon mutlaka sag
koldan olmalidir. Operasyon sonrasi karsilastirma
amagl soldan veya alt ekstremiteden ikinci kanulas-
yon yapilabilir.

Aortun klemplenmesi, proksimal aort basincini ve
BOS basincini arttirirken; distalde ise aort basincini
azaltarak BOS basincinda artisa neden olur.
Hipertansiyonun tedavisi igin vazodilator kullanimi
distal perfizyonun daha da bozulmasina neden
olmaktadir. Aort klempi kaldirildiginda distal dokularda
hiperemi ve vazodilatasyon ve gegici hipotansiyon
gelisir. Laktik asidoz, PCO, ve potasyum artigi
hipotansiyonu derinlestirebilir. Bu nedenle cerrahi
saha dikkatli izlenmeli, klemp kaldiriimadan sivi acigi
kapatilmali ve asidozu engellemek igin hiperventi-
lasyon uygulanmalidir (18,19). infantlarda 6zellikle sol
ventrikil dilatasyonu sonrasi kalp yetmezligi gelisme-
sini dnlemek amaciyla inotropik ajanlar baglanmalidir.
Cerrahi manipulasyon sonrasi atelektazi geligebile-
ceginden toraks kapatilmadan basing¢li ventilasyon ile
akcigerler ventile edilmelidir. Ek hastaligr olmayan
erigkin ¢ocuklar PDA ligasyonunda oldugu gibi erken
doénemde ekstube edilebilir.
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Fallot Tetralojisi

Fallot Tetralojisi (TOF) kompleks bir santtir. TOF
hastalarinda sag ventrikil ¢ikim obstriiksiyonunun
sabit ve dinamik bilesenleri vardir. TOF hastalarinda
sag ventrikul ¢gikim yolu obstriiksiyonunun derecesi ve
pulmoner kan akim miktarinda buyik farkhhklar
mevcuttur. “Pembe Tet” olan hastalarda pulmoner
stenoz minimaldir ve satirasyonlari normal olabilir.
Klasik TOF’ta ciddi sag ventrikil ¢cikim yolu obstrik-
siyonu vardir. Bu sagdan sola santi ve siyanozu
olusturur (2,14,20).

Hipoksik veya hipersiyanotik atak: Fallot Tetraloji’li
hastalarda hipoksik ataklarin olusmasi hayati tehdit
edici boyuttadir. Hipoksi, SVR’nin azalmasina yol
acarak sagdan sola santi daha da arttinr (1,2,20).
Hastaya %100 oksijen baslanmalidir. Anestezi
altindaki hastalarda femoral artere veya abdomene
basi uygulanmasi, sternotomi uygulanmis hastalarda
asendan aortaya basi uygulanmasi ile sagdan sola
santin azaltilmasi saglanir. Morfin sdlfat (0.05-0.10
mg/kg) paroksismal dispneyi azaltir ve sedasyon
saglar. On yikin artinimasi kalp boyutunu arttirarak
sag ventrikiil gikim yolu gapini arttirabilir, iV sivi 15-30
ml/kg olacak sekilde verilmelidir. Hipoksik atak
esnasinda gorulen metabolik asidoz sodyum
bikarbonat ile tedavi edilir. Sistemik vaskuler
rezistansi arttirmak ve sagdan sola santi azaltmak icin
fenilefrin  5-10ug/kg IV bolus veya 2-5 pg/kg/dk
inflzyon uygulanabilir. Propranolol (0.1 mg/kg) veya
esmolol (0.5 mg/kg bolus, 50-300 pg/kg/dk infiizyon)
kontraktiliteyi azaltarak infundibuler spazmi azaltir.
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Ekstrakorporeal membran oksijenasyonu (ECMO)
cerrahi operasyon igin zaman kazandirabilir.

Anestezi uygulamasi oOncesinde 10-15 ml/kg sivi
yiklemesi yapilmalidir. indilksiyonda hava yolunun
hizi ve glvenli kontroli 6nemlidir. inhalasyon
anestezikleri infant ve gocuklarda iyi tolere edilir, SVR
ve PVR'yi esit sekilde dusururler. Bununla birlikte,
sistemik hipotansiyon saddan sola santi arttiraca-
gindan hizli tedavi edilmelidir. Azalmis SVR fenilefrin
(0.5-1.0pg/kg) ile normale getirilmelidir. Ketaminin bu
hastalarda PVR’de belirgin bir artis yapmadigi tespit
edilmistir. Fentanil veya sufentanil ise stabil bir
hemodinami saglar ve PVR’de cerrahi uyarinin sebep
oldugu artiglari baskilar. Anestezi induksiyonundan
sonra fentanil veya sufentanil, néromuskiler bloker,
benzodiyazepin veya inhalasyon anestezigi ile
anestezi idamesi surduardlir. Arter kanulasyonu MBT
santin olmadig! taraftan uygulanmalidir. Kardiyopul-
moner baypas 6ncesinde kalp hizi, kontraktilite ve
preload korunmalidir, normovolemi saglanmasi
o6nemlidir. Solunumsal dizenlemeler ile PVR azaltil-
mali, pulmoner kan akimini azaltacak hava yolu
basinglarindan kaginilmalidir.  Sistemik vaskdilern
rezistans korunmali veya arttinimalidir. Kontraktilite
saglanmalidir, ciddi sag ventrikdl ¢ikim obstriiksiyonu
olan hastalarda kontraktilitenin azalmasi sag ventrikul
yetmezligine neden olabilir ve boylelikle pulmoner kan
akimi azalacaktir (1,2,14).

TOF’lu hastalarda palyatif girisimler (Waterston santi,
Potts santi, Santral Sant, Blalock-Taussig Santi,
Modifiye Blalock-Taussig Sant) veya kalici dizeltme
operasyonlari uygulanir. Cerrahi santlarin olusturul-
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mas! ek sorunlara neden olabilir ve anesteziyolog
bunlara kargi 6nlem almalidir. Torakotomi ve tek
tarafli cerrahi pulmoner ekartasyon atelektaziye neden
olur. Bu oksijenizasyonu ve karbondioksit atilimini
bozacagindan tolere edemeyen hastalara aralikh
instflasyon veya ventilasyon uygulanmalidir.

TUm santlarda distal anastamoz igin ana pulmoner
arter veya pulmoner arterin bir dalinin klemplenmesi
fizyolojik Oli boslugu arttirarak oksijenasyonu ve
karbondioksit atilimini bozabilir. Solunumsal dizenle-
melerle PVR'’yi azaltilip soldan saga sant arttiriimaya
ve bdylelikle pulmoner kan akiminin arttirimasina
calisiimalidir.  Santlarin  olusturulmasi  sirasinda
aortaya konulan kismi klemp afterload artisina bagl
sol ventrikil yetmezligine neden olabilir. Konjestif kalp
yetmezligi olan hastalarda inotropik ajan ihtiyaci
olabilir. Kalici dlizeltme operasyonu sonrasi ise, yasa
uygun sekilde kalp hizi korunmalidir. Cunki KPB
sonrasi dénemde kalp debisi hiz bagimhdir. Bu
amagla pace-makerlar kullanilabilir. PVR yuksekligi
solunumsal duzenlemeler ile azaltlmaldir. Sag
ventriklle inotropik destek verilmelidir.

Buyiik Arter Transpozisyonu

Buylk Arter Transpozisyonu (BAT)'da birbirine paralel
seyreden iki dolagim sistemi mevcut olup hayatin
devami icin karisim sarttir. Bu karisim intrakardiyak
ASD, VSD, PDA ile saglanabilecedi gibi ekstrakar-
diyak PDA veya bronkopulmoner kollateraller ile
saglanabilir. Azalmis ventrikil kompliyansi, artmig
SVR ve PVR Kkarisim miktarini azaltmaktadir.
Pulmoner darligi olan hastalarin pulmoner kan akimi
dusuktdr ve karisim miktari yiksek olmasina ragmen
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hipoksemiktirler. Sistemik kan akiminin pulmonerlere
yansidigi VSD gibi durumlarda PVOH gelisme riski
yuksektir. Buyuk Arter Transpozisyonu ve intakt
ventrikll septumu olan hastalarda duktus kapandikca
siyanoz ciddilesecektir. Hastalar yasamin ilk glnle-
rinde %60 saturasyon ile izlenirler. Pulmoner kan
akiminin azalmasi ile PaO, 20 mmHg’'in altina iner,
hiperkapni ve metabolik asidoz gelisir. Duktusun
kapanmamasi igin PGE; inflizyonu, anjiyo laboratu-
varinda sagdan sola sant (balon atriyal septostomi),
ECMO uygulamasi ameliyat icin zaman kazandirir
(1,21).

Prostaglandin bagimh hastalara dolasimlar arasi
karisimi arttirmak igin KPB’a girinceye kadar PGE1
inflzyonuna devam edilmelidir. Artmis pulmoner kan
akimi bu hastalarin kardiyak rezervini kisitlar. immatr
miyokard, anestezi induksiyonuna bagl miyokard
depresyonuna duyarhdir. 6 aydan buylk gocuklarda
IV yol heniiz saglanmadiysa midazolam (0.5-1.0
mg/kg) oral yolla verilebilir. Bu hastalarda hizli hava
yolu kontroll ve PVR'yi azaltmaya yonelik solunumsal
dizenlemeler 6nemlidir. inhalasyon anestezikleri veya
iIM ketamin indiiksiyonu sonrasi yiiksek doz opiyoid
anestezisi ile idame uygun olacaktir. Atriyal switch
sonrasi pulmoner ve sistemik vendz obstriksiyon
gelisebilir. SVR'yi azaltma sagd ventrikil 6nyudkinu
azaltir ve trikispit yetmezligini 6nlemeye yardim eder.
Ritim bozukluklari antiaritmik ajanlar ve pacemaker ile
tedavi edilir.

Koroner arter reimplantasyonundaki zorluklar miyokard
iskemisine neden olabilir. iskemi agresif olarak tedavi
edilmelidir. Bunun igin nitrogliserin infiizyonu baslan-
mali ve gereginde kalp hizi azaltiimalidir. Sol ventrikil
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yetmezligi gelisen hastalarda dobutamin, dopamin ve
adrenalin infizyonlari genellikle kullanihr. Egder
hastada SVR yuksekli§i varsa milrinon iyi bir secim
olacaktir. Milrinonun direkt SVR azaltici etkisi yaninda
inotropik, lusitropik ve PVR azaltici etkileri de
mevcuttur. Koronerlerin acgikhgi, ventriklllerin  ve
kapaklarin fonksiyonlari, pulmoner veya sistemik
anastamozlarin acikhdr hakkinda ayrintih  bilgi
verebileceginden TEE ile hastalar monitérize edil-
melidir.

Total Anormal Pulmoner Ven6z Déniis

Total Anormal Pulmoner Ven6éz Doénus (TAPVD),
butin pulmoner venlerin direkt olarak sad atriyum
yerine vendz sisteme agiimasidir. Pulmoner venler
birleserek vena cava superior, vena porta, sag atriyum
veya koroner sinls dlzeyinde sistemik venéz
dolasima dokdilirler. Butin pulmoner venéz kanin sag
atriyuma gelmesi buyulk bir soldan saga santa neden
olur. Dogumdan sonra hastanin yasayabilmesi igin
sagdan sola santa, sol kalple baglanti saglayan ASD
veya PFQ’ye ihtiyac vardir (15,22,23).

Pulmoner vendz obstriksiyonu olan yenidoganlar
genellikle ameliyathaneye entibe ve inotrop deste-
ginde alinir. Bu hastalara fentanil ve sufentanil ile
opioid anestezisi uygulanmalidir. Obstriksiyonu ve
KKY’si olmayan hastalarda inhalasyon anestezigi ile
indUksiyon saglanabilir. Damar yolu ac¢ilmasi igin
ketamin ve atropin IM uygulanabilir, daha sonra
anestezi idamesi opioidler ile saglanir. Preoperatif
venoz obstriksiyonu olan hastalarin PVR'deki artiglar
ve PVOH gelisimi nedeniyle sag ventrikil fonksi-
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yonlari bozulabilir. Pulmoner venlerin sol atriyuma
anastamozunun TEE ile degerlendiriimesi énemlidir.

Bu hasrtalara yaklasimdaki amag, yasa uygun kalp
hizinin korunmasi, pulmoner kan akiminin arttiriima-
sindan kacinilmasi, PVR artisindan kaginmak igin
opioidlerin kullaniimasi, PVR’yi azaltmak igin solu-
numsal diizenlemeler ile NO gibi pulmoner vazodilator
ajanlarin kullaniimasidir. PVR dusuk olsa da, sag
ventrikul inotropik ajan destegine ihtiyag duymaktadir.
Dopamin, dobutamin, milrinon bu amagla kullanilabilir.

Sol Ventrikiil Dolum Obstriiksiyonu

Konjenital mitral darlik, parasit mitral kapak,
supravalviler mitral darlik, kor triatriatum gibi
anomaliler sol ventrikilin dolusunu engeller ve
pulmoner vendz konjesyona neden olur. Bu lezyon-
larin timinde mitral kapak darhigindaki fizyolojik
bulgular mevcuttur. Bu nedenle anestezik yaklasim
mitral kapak darliginda oldugu gibidir. Anestezide
sinds ritmi ve kontraktilite korunmali, pulmoner 6deme
neden olmadan vyeterli arka yuk saglanmali ve
pulmoner hipertansiyonun siddetlenmesine neden
olan hiperkarbi, hipoksemi ve asidemiden kaginil-
malidir. Bunlara ek olarak KPB sonrasi pulmoner
hipertansiyonun tedavisi igin vazodilator tedavi
baslanmalidir (24).

Sol Ventrikiil Gikim Yolu Obstriiksiyonu

Aort darligi ciddi oldugunda yenidodanin yasami
PDA'ya bagimhdir. Bu durum periferik perflizyonun
sistemik vendz kanla saglanmasina neden olur ve
sonugta siyanoz gelisir. Ciddi aort darlii olan
yenidoganlarda PGE1 inflizyonu KPB baslayincaya
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kadar devam edilmelidir. Bu yas grubundaki hastalar
ciddi metabolik ve hemodinamik instabilite ile
operasyon salonuna alindigindan inhalasyon aneste-
ziklerini iyi tolere edemezler. Anestezi idamesinde
opioidler kullaniimali; bradikardiden kaginiimal ve
sinlis ritmi saglanmalidir. Onyiik, ard yiik ve kontrak-
tilite korunmah ve SVR duisuslerinden kacginiimahdir.
Kardiyopulmoner baypas sonrasi sinls ritminin
saglanmasi igin pace maker uygulanabilir ve ventrikul
fonksiyonlarini  desteklemek i¢in inotropik ajan
baslanmalidir (25).

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu (HSKS), sol ventrikil
¢cikiminda tam obstriksiyon olan kompleks bir santtir.
ASD veya PFO ile saglanan sant ve sol atriyum ¢ikim
yolunda tam obstriksiyon (mitral atrezi) mevcuttur.
Sistemik ve pulmoner kanin tam karistigi soldan saga
sant mevcuttur. ASD veya foramen ovale restriktif
oldugunda sol atriyum zor bogalacagindan pulmoner
hipertansiyona ve pulmoner &édeme neden olur.
Sistemik kan akimi PDA ile saglanir. PDA’nin kapan-
mas! kardiyovaskuler kollapsa neden olacagindan
PGE1 inflizyonu hayat kurtaricidir. Pulmoner ve
sistemik kan akimlari tek bir ventrikille paralel olarak
saglandigindan, PVR ve SVR arasindaki dengenin
korunmasi gerekir (26).

Kalp debisini korumak igin kalp hizi, kontraktilite ve 6n
yuk korunmalidir. Kalp hizinin dakikada 140-150
Uzerinde olmasi miyokard iskemisi icin risk olusturur.
PaO, 40-45mmHg ve SaO, %70-80 arasi sistemik
perflzyon icin kabul edilebilir degerlerdir. Yuksek
FiO,, PaO, veya arteriyel satirasyon PVR'yi dusurr.
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Pulmoner kan akimi artar ve sistemik kan akimi azalr.
Bu hastalarda genellikle %21 FiO, yeterlidir. Disuk
FiO, 'ye ragmen pulmoner kan akim artarsa arteriyel
satlrasyon ve PaO,'de, arteriyel kan basincindaki
disUsu takip eden kademeli bir artis olur. PVR'yi
arttirmak icin PEEP ve 40-50 mmHg arasinda arteriyel
PaCO, saglanmasi yararl olacaktir. Bunun igin tidal
volim 8-12 ml/kg, PEEP 3-5 cm H,O ve solunum
sayisi 4-8/dk olarak ayarlanabilir. PEEP ve yiksek
tidal volim pulmoner kan akimini azaltir. %2-4 FiCO,
kullaniimasi da PVR artigi saglayarak PaO,'yi arttirir
(27).

HSKS’lu hastalarda Norwood Ameliyati, Bidirectional
Glenn ve Hemi-Fontan ameliyati ve Fontan sirkilas-
yonu olmak Uzere U¢ asamall cerrahi prosodur
uygulanir (28-30). Bu hastalarin genel durumu kétudur
ve genellikle operasyon odasina entiibe inotrop ve
PGE; infizyonu desteginde alinirlar. Kardiyak
rezervleri disik oldugundan ritin manevralar esna-
sinda veya perikard agilirken ventrikdler fibrilasyonu
gelisebilir. IV indiksiyonda yiiksek doz opiyoidlere
eklenen noéromuskuler blokérleri ve midazolami iyi
tolere ederler. inhalasyon anesteziklerini ise zor tolere
ederler.

Trunkus Arteriyozus

Trunkus arteriyozus ortak ventrikilli ve tam karisimh
basit bir santtir. Genis restriktif olmayan VSD ile sagd-
sol basinglar esitlenir. Basit santlarda oldugu gibi
pulmoner/ sistemik kan akimi (Qp/Qs) PVR/SVR
oranina baghdir. Bununla beraber trunkus arteriyo-
zusda pulmoner ve sistemik dolasimlar tek bir

132



damarla paralel olarak saglanir. Fizyolojisi hipoplastik
sol kalp sendromu ile benzerlik gosterir (1,2).

Bu hastalarin ¢ogu ciddi KKY veya siyanoz
tablosunda intibe, inotropik ajan desteginde
ameliyata alinirlar. Pulmoner vaskiler rezistansin
solunumsal kontroll (normokarbi veya hafif hiperkarbi)
pulmoner kan akiminin azaltiimasina ve sistemik
hipoperfiizyonun dnlenmesine yardim eder. Pulmoner
vaskiler oklizif hastallk olmayan hastalarda
PVR/SVR oranindaki dlstslerden kaginiimahdir.
Pulmoner vaskdler rezistansin azalmasi ile pulmoner
kan akimi artar, sistemik ve koroner perfiizyon
bozulur. Hastalar %40’ 1n altinda FiO, ile ventile
edilmeli ve PCO, 35-45 mmHg arasinda tutulmaldir.
Hipoplastik sol kalp sendromunda oldugu gibi
inspiriyuma % 2-4 CO, eklenebilir (27).

Trunkus arteriyozuslu hastalar inhalasyon anestezik-
leri ile olusan miyokard depresyonunu tolere
edemezler. Bu nedenle ndéromuskiler blokerlere
eklenen fentanil veya sufentanil miyokard depresyonu
olusturmadan hemodinamik denge saglar. Kalp
debisinin korunmasi igin kalp hizi, kontraktilite ve
onyukidn korunmasi gereklidir. Kalp debisindeki
disls; sistemik perfuzyonu ve sistemik vendz
satirasyonu azaltir. Ciddi KKY olan hastalarda
ventrikillere inotropik destek yararhdir. Sag ventrikul
disfonksiyonu, ventrikilotomi veya buyik VSD yamasi
nedeniyle ortaya c¢ikabilir. Bu 6zellikle PVR'’si ylksek
veya PVOH gelisen hastalarda sorun tegkil eder. Sol
ventrikil yetmezligi ise trunkal kapak yetmezligine
bagli olarak gelisebilir (2,28).
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interrupted Aortik Arkus

interrupted aortik arkus (IAA), tek ventrikiil fizyolojisi
olan sistemik kan akimi duktusa bagimli bir lezyondur.
interrupted aortik arkus kompleks bir sant olup kesinti
olan dlizeyde aort akiminda tam obstriiksiyon mevcut-
tur. Lezyon proksimalindeki kan akimi sol ventrikil ile
saglanirken, distal aortaya kan akimi PDA ile iletilir.
Kesintinin distalinde siyanoz geligir, IAA'nin proksimali
ile distali arasinda satlirasyon farki olusur. Prostag-
landin inflzyonu bu hastalar icin hayat kurtarici
oldugundan, KPB baslanincaya kadar devam
edilmelidir (2,29,30).

Arteryel kanulasyon lezyonun iki tarafindaki basinglari
alacak sekilde iki tarafli uygulanmalidir. intraoperatif
dénemde sol subklavyan arter klemplendiyse; onarim
sonrasi sol radyal basinglarinin kullanimi yanhs
sonuglara neden olabilir. Anestezi indiiksiyonu IV
erisim saglanmis olanlarda opioid ve midazolama
néromuskiiler bloker eklenerek saglanabilir, IV yol
yoksa inhalasyon anestezikleride glvenle kullani-
labilir. Hava yolu hizli ve guvenli sekilde kontrol altina
alindiktan sonra hiperventilasyondan kaginilmali ve
mumkin en disuk FiO, ile hasta ventile edilmelidir.
PVR vylksekligine solunumsal duzenlemeler ile
mudahale edilmelidir. Sag ve sol ventrikile yonelik
dopamin, dobutamin veya milrinon ile inotropik destek
saglanmalidir. Reziduel arkus obstriksiyonunun olup
olmadiginin belirlenmesi KBP’tan c¢ikmadan 6nce
oncelikler arasinda olmalidir. Bunun igin, kesinti olan
bdlgenin proksimalinden ve distalinden alinan basing-
larin deg@erlendiriimesi gereklidir. Anlamli bir basing
farki hastanin revizyona girmesine neden olur. Sol
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ventrikll ¢ikim yolunda rezidiel darlik sol ventrikdl
yetmezligine neden olur. Uzamis KPB veya derin
hipotermik sirkulatuvar arrest sol ve sagd ventrikdl
fonksiyonlarini etkilemekte ve miyokard o6demine
neden olmaktadir (2).

intakt Ventrikiil Septumlu Pulmoner Atrezi

intakt Ventrikil Septumlu Pulmoner Atrezi (iVS/PA)
sag ventrikll ¢ikim yolunda tam obstriksiyon olan
kompleks bir santtir. Pulmoner atrezi ile birlikte ASD
veya PFO mevcuttur. Atriyum dlzeyinde zorunlu
sagdan sola sant vardir; ASD veya PFO restriktif
oldugunda sag atriyum ile sol atriyum arasindaki
buyuk basing farki sistemik venéz konjesyonla
sonuglanir. Pulmoner kan akimi ise PDA ile saglanir
(31,32).

Bu hastalarin ¢ogu entlibe, inotrop ve PGE1 infliz-
yonu desteginde ameliyata alinirlar. Hastalara opioid
anestezisi (fentanil veya sufentanil) uygulanmaldir.
Kalp debisi korunmali ve solunumsal dizenlemeler ile
PVR azaltilmalidir. Pulmoner valvulotomi, sag ventri-
kul ¢cikim yolu yamasi, sant uygulanan hastalarda sag
ventrikile inotropik destek uygulanmalidir. Pulmoner
valvulotomi veya sagd ventrikil ¢ikim yolu yamasi
uygulanan hastalarda 6zellikle sag ventrikil hipoplazik
ise KPB sonrasl sag ventrikil yetmezIligi gelisebilir.
Ayrica atriyum ve ventrikilin bosalmasi i¢in ASD ve
foramen ovale acik birakilirsa sagdan sola sant geligir
ve hipoksemi ciddilesebilir. Kardiyopulmoner baypas
sonras! hipoksemi ciddi ise, tekrar PGE1 baglanmasi
ve sant olusturulmasi disunulebilir.
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Trikiispit Atrezisi

Trikispit atrezisi sag ventrikil ¢ikim yolunun
tamamiyle obstrikte oldugu kompleks bir santtir.
Sistemik ve pulmoner vendéz kan akimi PDA veya
PFO ile sol atriyumda tam karigarak zorunlu bir sag
sol sant olusturur; ASD ve PFO restriktif oldugunda
sag atriyum ile sol atriyum arasinda buyuk bir basing
farki olusur. Boylece sag atriyum bosalamaz ve
sistemik vendz konjesyon olusur. Pulmoner kan akimi
ise akim yoéndndeki bir santla saglanir. TriklUspit
atrezisi sol ventrikule volim yiklenmesine neden olur.
Artmis pulmoner kan akimi sol ventrikil volim yakunt
daha da arttinr. Bu nedenle pulmoner kan akimi
artmis hastalarda PVOH ve KKY gelisme riski daha
fazladir. Operasyonlari 3 asamada uygulanir (1,2,33):

1. Asama. Sistemik pulmoner sant (MBT ve BT
sant): Prostaglandin infiizyonu ile duktusun aciklig
korunmalidir. PaO, 40-45mmHg ve SaO, %70-80
arasi sistemik perfiizyon igin kabul edilebilir deger-
lerdir. Pulmoner kan akimi artmis hastalarda PVR'yi
arttirmak i¢in %21 FiO,, hafif veya normal hiperkarbi
ve PH 7.30-7.35 hedeflenmelidir. Hastalar klinik olarak
stabil ise, intibasyon éncesi %100 oksijen verilmeli ve
hava yolu kontroli saglanir saglanmaz FiO,
azaltiimahdir.

Bu hastalarin genel durumu kétudir ve genellikle
operasyon odasina intibe, inotropik ajan ve PGE;
inflzyonu desteginde alinirlar. Damar yolu saglan-
masi icin IM ketamin ve atropin kullanilabilir.
intravendz indilksiyonda opioidler, midazolam ve
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néromuskdiler bloker kullanilabilir; inhalasyon aneste-
zikleri zor tolere edilmektedir.

2. Asama. Kava-pulmoner gsant (Glenn ve Hemi-
Fontan): Pulmoner ve sistemik dolasimlar halen tek
ventrikllden paralel olarak saglandigindan 2. Asama-
daki anestezik yaklagsim 1. asamadakinin aynisidir.
Kalp debisini saglamak icin kalp hizi, kontraktilite ve
preload korunmalidir. Kalp debisinin azalmasi siste-
mik vendz satlirasyonu dustrlr. Ventilasyon perfiiz-
yon uyumsuzlugu ve intrapulmoner santlari azaltmaya
yonelik solunumsal dizenlemeler uygulanmali, venti-
lasyon perfizyon uyumsuzlugunda yiksek FiO,
kullaniimahdir. Normokarbi saglanmalidir. Hava yolu
basinci yeterli tidal hacim saglayacak en dusuk
dizeyde tutulmaldir. Pulmoner kan akimi azaltiimak
isteniyorsa yuksek tidal volim (10-12 ml/kg), dusik
solunum sayisi (10-15 soluk/dakika) ve kisa inspriyum
zamani (I/E: 1/3-1/4) kullanilabilir.

Vena jugularis internadan takilan kateter basincinin
12-18 mmHg olmasi sistemik ventrikilin fonksiyo-
nunun iyi oldugunu gosterir. KPB sonrasi sistemik
ventriklle dopamin ve dobutamin ile inotropik destek
gereklidir, TEE kullanimi altin standarttir. iki yénli
Glenn ve Hemi-Fontan islemleri aortapulmoner santlar
ile ayni kalp debisi ve arteryel satiirasyonu saglamak-
tadir. Bu yuzden, bu iglemler sonrasi satirasyonda
yukselme beklenmemelidir.

3. Asama. Fontan operasyonu: Superior kava-
pulmoner santi (iki yonli Glenn-BDG) ile genellikle
stabil kardiyovaskuler sistem ve %75-80 satlUrasyon
ile operasyona alinir. inhalasyon anestezikleri ile
indUksiyonu rahat tolere ederler fakat inhalasyon
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indUksiyonu yavas olacaktir. Kalp debisini saglamak
icin kalp hizi, kontraktilite ve preload korunmaldir.
Dusuk pulmoner ventz saturasyon dusuk arteryel
satlirasyona neden olur. Ventilasyon perflizyon uyum-
suzlugu ve intrapulmoner santlari azaltmaya yonelik
manevralar uygulanmali, gereginde ylksek FiO,
kullanilmahdir. Ventilasyon ve asidozun tedavisi
PVR'yi disurlr. Hava yolu basinci yeterli tidal hacim
saglayacak en dusuk dizeyde tutulmahdir. Pulmoner
kan akimi azaltmak igin ylksek tidal volim (10-12
mi/kg), dusuk solunum sayisi (10-15 soluk/dakika) ve
kisa inspiryum zamani (I/E: 1/3-1/4) kullanilabilir.
Vena jugularis internadan takilan kateter ile vena kava
superiorun basinci, dolayisiyla ortalama pulmoner
arter basinci dlgilmuis olur. Transpulmoner basing
farki <10mmHg ve ortalama pulmoner arter basincinin
12-18 mmHg olmasi sistemik ventrikdlin fonksiyo-
nunun iyi oldugunu gdésterir. Asiri volim ve baypas
sonrasi sistemik ventrikile dopamin ve dobutamin ile
inotropik destek gereklidir. Pulmoner vendz sistemde
kismi obstriksiyon varliginda NO kullanimi arteryel
satlrasyonu arttirir. Hastalar erken dénemde ekstiibe
edilmelidir; spontan solunum pulmoner gaz degigimini
ve pulmoner kan akimi hemodinamigini degistirir.

Cift Cikish Sag Ventrikiil

Pulmoner stenozu olmayan ¢ift VSD’li veya subaortik
VSD’li DORV’da lezyonun fizyolojisi VSD’ye benzer.
Cunkl genellikle VSD nonrestriktiftir ve soldan saga
sant PVR/SVR oranina bagimhdir. Pulmoner stenozlu
DORV’da lezyonun fizyolojisi TOF’a benzer. Siyano-
zun derecesi pulmoner darlikla iligkilidir. Bu hastalarda
sagdan sola sant VSD ile saglanir ve hipersiyanotik
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ataklar, polisitemi ve gelisme geriligi gorultr. Pulmo-
ner stenoz olmadan subpulmoner VSD’li DORV’da
fizyoloji BAT’a benzer. Pulmoner vendz kan pulmoner
artere ve sistemik ven6z kan aortaya karisik sekilde
iletilir. Bu nedenle hastalar siyanotik olup erken tedavi
edilmezlerse PVOH gelisir (34,35). DORV’a kompleks
anomaliler eslik edebilir, bu hastalarda tek ventrikdil
fizyolojisi hakimdir ve Fontan prosedri uygulanir.

DORYV tipine ve eslik eden anomalilere gore anestezik
yaklasim degismektedir. Tum DORV vakalarinda
intrakardiyak sant PVR: SVR oraninin diizenlenmesi,
kardiyak debinin korunmasi ve oksijen sunumunun
saglanmasi ile kontrol altinda tutulmalidir. Aritmiler
cerrahi sonrasi o6zellikle tlinel operasyonlarinda ve
blylk VSD’lerde sik gorulir. Ventrikller tasiaritmiler
ve tam kalp blogu hastalarin %9’unda gérilir ve pace
gerektirir (34).

Ebstein Anomalisi

Ebstein anomalisinde, triklispid kapagin yanlis yerle-
simi ve kapak dokusundaki yetersizlik veya nedeni ile
trikiispid yetmezligi (nadiren stenozu) ve ASD’nin
neden oldugu sag-sol sant primer hemodinamik
bozukluktur. Sant nedeniyle hastada siyanoz gelisir
(36-38).

Hastalarin cerrahi girisim igin hazirlanmasina kadar
gecen surede PVR'yi azaltmak i¢in hiperventilasyon,
metabolik alkaloz, NO uygulanmalidir. Duktusun
acikhgr prostaglandin inflizyonu ile korunmaldir.
Kardiyak debiyi desteklemek icin dopamin, dobutamin
ve milrinon baslanmalidir (38).
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Ebstein anomalili yenidoganlar siyanotik ve KKY
bulgulariyla, genellikle intibe ve inotropik ajan
desteginde ameliyathaneye alinirlar. Hafif veya orta
dlizeyde semptomu olan hastalar inhalasyon aneste-
zikleri ile induksiyonu tolere ederler. Ciddi semptomu
olanlara ise, ketamin (1-4 mg/kg V) veya etomidat
(0.2-0.3 mg/kg) ile induksiyon uygulan-maldir.
Anestezi idamesi opioid bazli (fentanil 10-20 ug/kg)
olarak devam ettirilir, tolere eden hastalara inhalasyon
anestezikleri idamede eklenebilir. Ciddi sad kalp
yetmezligi hastalari o6ldurtci ventrikiler aritmiler
acgisindan risk altindadir, bu hastalara profilaktik
lidokain veya amidaron bagslanmalidir. Baypastan
ayrilirken miyokardial disfonksiyonu engellemek igin
milrinon  (0.3-0.5 pg/kg/dk) veya dobutamin (5
pag/kg/dk) baslanmalidir. Kardiyak debi ve on yik
ventrikll fonksiyonlari igin korunmalidir (20).

Vaskiiler Ring

Nadir olarak sessiz seyir gosterebilen bu anomalide,
semptomlar genellikle dogumla birlikte veya erken
¢ocukluk doéneminde baslamaktadir. Cift arkus
aortada bulgular erken ortaya cikar, dispne, stridor,
wheezing ve oksurik en sik gorilen semptomlardir.
Disfaji ve kusma ise 6zellikle kati gida ile beslenme
sirasinda ortaya ¢ikan ve siklikla obstriksiyonun
siddetli oldugu durumlarda gérallr. Subkostal ¢ekilme,
agir siyanoz, apne noébetleri ve biling bulanikhdi gibi
semptomlar, hayati tehdit eden obstriksiyonun
bulunduguna isaret eden klinik bulgulardir (39-41).
Vaskller ring anomalilerine bagli aortadzefagial
fistlller gibi ciddi komplikasyonlar gelisebildigi gibi
O6zefagusta tikanikliga, astim tedavisinin basarisiz
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olmasina, eforla siklasan ve ilerleyen dispne sikayet-
lerine neden olabilir (42,43).

Blyuk vaskdler yapilari iceren cerrahilerde oldugu gibi
kanama riski dolasiyla intraventéz erisim yeterli ve
glvenli olmahdir. Anestezi indiksiyonu hafif semp-
tomlari olan hastalarda kolaydir fakat ciddi havayolu
kompresyonu olan hastalarda ciddi tikaniklida neden
olur. Ciddi semptomu olan hastalarda kas paralizisi
hizla uygulanmali ve pozitif basingli ventilasyona
gecilmelidir. Bu tip hastalara beklenden daha kiguk
boyutta entlibasyon tipi kullaniimalidir.  Cerrahi
goérusu kolaylastirmasi nedeniyle uygun hastalarda
tek akciger ventilasyonu uygulanmahdir. Standart
monitérize edilen hastalarda aberan subklaviyan arter
nedeniyle arter kanllasyonunun nereden yapilmasi
gerektigi cerrahi ekibin goérusu alinirak uygulanmalidir.
Serebral oksijenizasyonu monitérize etmek ve klemp
konulmasina bagli hipoksi gelisimini engellemek igin
NIRS veya transkraniyal doppler USG uygulanmalidir
(44,45).

Koroner Arter Anomalileri

Koroner arter anomalileri genellikle diger konjenital
anomalilerle beraber seyreder. Anomaliler aorta,
innominat arter, karotis, LAD veya en sik olarak
pulmoner arterden kaynaklanir (46,47). Pulmoner
arter kdkenli anomaliler (sol koroner arterin pulmoner
arterden kaynaklanmasi: ALCAPA) daha siktir.
Cocuklardaki miyokard iskemisi ve infarktlistnin
yaygin nedenlerindendir. Sadece hastalarin %10’u iyi
kollateral geligtirdiginden erigkin yasa miyokard
iskemisi gérmeden ulagir (48). Erigkin yasa ulasanlar
malign ventrikller aritmiler, eksersiz dispnesi, kardi-
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yak Ufirim ve ani kardiyak arrest ile bulgu verir.
Eriskin gen¢ atletlerin %13'G koroner anomaliler
yuzinden kardiyak arrest gecgirmektedir (49-51).

Elektrokardiyografi tim hastalarda anormal olup
iskemi, infarkt ve ventrikll hipertrofisi saptanir.
Bilgisayarli tomografi tani koymada yararli olabilir.
EKO ise ALPACA’nin orjinini gosterir ve ventrikil
fonksiyonlari hakkinda bilgi verir. ALPACA olan tim
hastalara erken cerrahi tedavi uygulanmaldir, ¢lnki
yasla beraber ani 6lim riski artmaktadir. ALCAPA’li
yenidoganlar ciddi iskemi ve duslk kalp rezervleri ile
operasyona alinirlar. Bu nedenle indiksiyon yavas
olmali ve hemodinamik degisiklige neden olmamalidir.
Hava yolu nazik ve hizh sekilde kontrol altina
alinmalidir. Sivi tedavisi pulmoner 6deme neden
olmamalidir. Koroner ¢alma fenomenine neden olma-
mak icin PVR'de hafif artis saglamak icgin tolere
edilebilen en disik FiO, uygulanmalidir. inotropik
ajanlar kardiyak fonksiyonlari iyilestirebilir, fakat kalp
hizini ve oksijen tiketimini arttirirlar. inhalasyon
anestezikleri kot tolere edilir bu nedenle opioid bazli
anestezi tercih edilmelidir. Onarim igin KPB gerekli
olursa, baypas sonrasi dopamin, dobutamin, adrenalin
ve noradrenalin ihtiyaci olacaktir. Koroner perflizyonu
arttirmak icin nitrogliserin basglanmaldir. Baypastan
ayrilmada zorluk g¢ekilen hastalarda sol ventrikile
mekanik destek cihazlari (LVAD) uygulanabilir (52).
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KONJENITAL KALP CERRAHISINDE
YOGUN BAKIM

Uzm. Dr. Zeynep PESTILCI
Dog. Dr. Seden KOCABAS
Prof. Dr. Fatma Zekiye ASKAR
Ege Universitesi Tip Fakiiltesi,
Anesteziyoloji ve Reanimasyon
Anabilim Dal

Konjenital kalp hastaligi olan ¢ocuklarin tedavi
yonetiminin  6ncelikli amaci; konjenital kardiyak
defektin volim ve basing ylki, kronik hipoksemi gibi
patofizyolojik sonuglarini  sinirlamak ve normal
blyimeyi ve gelismeyi desteklemektir (1). Postope-
ratif donemde bu hasta grubunda karsilasilan birgok
problem, edinilmis kalp hastaligi cerrahisi sonrasi
yogun bakim (nitelerinde (YBU) tedavi géren
erigkinlerden farklidir. Ozellikle yenidogan ve infant-
larda; sinirli fizyolojik rezervinin olmasi, kardiyopul-
moner baypas (KPB) ve acik kalp cerrahisi ile iligkili
komplikasyonlar nedeniyle erken postoperatif ddnemde
kardiyorespiratuvar disfonksiyon riski ylksektir.

Konjenital kalp defektlerinin basarili ydnetimi hastanin
yasindaki, hastaligin yapisindaki, kardiyorespiratuvar
fizyolojideki belirgin heterojenite nedeniyle iyi bir bilgi
birikimi, deneyim ve uzmanlik gerektirir. Bu hastalarin
postoperatif yonetiminde kardiyoloji, kardiyak cerrahi,
anestezi, yogun bakim ve hemsirelik gibi disiplinlerin
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bilestiriimesiyle olusan multidisipliner bir yaklagsim
énemlidir. YBU ndeki pediyatrik kalp hastalarini
ybnetirken anatomik tani, patofizyoloji ve cerrahi
teknigin  detaylart tam olarak anlagiimalidir.
Postoperatif dénemde hastanin klinik gidisi veya
kardiyorespiratuvar fonksiyonlari beklendigi gibi degil
ise, ekokardiyografi veya kardiyak kateterizasyon ile
preoperatif taninin dogrulugu sorgulanmali, cerrahi
onarimin ve palyasyonun uygunlugu arastiriimahdir.

Havayolu ve Mekanik Ventilasyon Yonetimi

Degisen solunum mekanikleri ve pozitif basingh
ventilasyonun, konjenital kalp cerrahisi sonrasi
hemodinamik parametreler Gzerine ¢ok belirgin etkileri
olabilir. Alveoler O, (PAO,), PaCO, ve PH degisik-
likleri belirgin olarak pulmoner vaskiler rezistansi
(PVR) etkilemektedir. Mekanik ventilasyon sirasinda
ortalama havayolu basinci ve akcider hacminde
meydana gelen degisiklik de PVR, preload ve
ventrikller afterloadu etkilemektedir. Bu nedenle,
mekanik ventilasyona olan yaklasim sadece istenen
gaz degisimini saglamaya yonelik degil, ayni zamanda
pozitif basingli ventilasyon ve weaning metodlarina
bagli olusabilecek kardiyorespiratuvar degisikliklere
de yonelik olmalidir (2,3).

Havayolu Yonetimi

Puberteden o6nce havayolunun en dar kismi kord
vokallerin altinda krikoid kartilaj seviyesidir, genellikle
kafsiz endotrakeal tlplerin kullaniimasi 6énerilmektedir.
Yaklasik 20 cm H,0 civarinda insuflasyon basincinda
endotrakeal tlp cevresinden bir kagak olmasina izin
verilse de; belirgin bir hava kacagi mekanik
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ventilasyonda guglige neden olacaktir.  Eger
endotrakeal tlpun gevresinde belirgin bir havakagagi
olursa; akciger hacmi ve 6zellikle fonksiyonel rezidiel
kapasite (FRK) saglanmayacaktir ve gaz degisimi
bozulacaktir. Weaning sureci boyunca, belirgin bir
hava kacaginin olmasi yenidogan ve infantlarin
solunum c¢abasini arttiracaktir. Bu gibi durumlarda;
tipi daha genis veya kafli endotrakeal tip ile
degistirmek tercih edilebilir. Bazi durumlarda ise
tahmin edilenden daha kuglk bir endotakeal tip
takmak gerekebilir. Down Sendromu (Trizomi 21) olan
hastalar buna &rnek olarak gdsterilebilir. Ayrica
pulmoner arter slingi gibi bazi konjenital kalp
hastaliklari da trakeal stenoz ile birlikte goérulebilir.
Pulmoner arterin ve sol atriyumun dilatasyonuna bagli
brons ekstrensek basiya maruz kalabilir. Persistan
hiperinflasyon veya lober atelektazide bu durumdan
suphe edilmelidir. Uyanik trakeal intiibasyon konjenital
kalp hastaligi olan yenidogan veya kiguk infantta
istenmeyen major hemodinamik ve metabolik
yanitlara neden olabilir. Bu nedenle g¢odu olguda
havayolunu koruma sirasinda uygun anestezi
tekniklerine ihtiya¢ duyulmaktadir.

Mekanik Ventilasyon Yonetimi

Kardiyorespiratuvar iligkiler hastalar arasinda belirgin
farklihklar gdstermektedir, bu nedenle tim hasta
gruplari i¢in uygun spesifik ventilasyon stratejileri veya
protokolleri saglamak mumkuin degildir. Uygun
kardiyak output ve gaz degisimini saglamak igin
ventilasyon modlari her bir hastada hemodinamik
degisikliklere gore degistiriimelidir.
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Pozitif basingl ventilasyon sirasinda ortalama intrato-
rasik basingtaki artis hem pulmoner hem sistemik
ventikil preloadunu azaltirken, her bir ventikil
afterloadunda ise tam tersi etkiye sahiptir (4,5). Pozitif
basingli ventilasyon ile meydana gelen sagd atriyum
basincindaki artis ve sag ventrikil preloadundaki
azalma kardiyak outputu dusurebilir. Normalde sag
ventrikll diyastolik kompliyansi asiri ylksektir ve
pulmoner dolagim akimdaki degisiklere uyum gdsterir.
Ortalama intratorasik basingtaki artis ekstraalveoler
ve alveoler pulmoner damarlara basi uygulayarak sag
ventrikll afterloadunu artirir. Afterloaddaki artis sag
ventrikil end diyastolik basincini ve miyokardin is
yukana artirir. Koroner perflizyonu sinirli bir kiside bu
olay iskemi ile sonuglanabilir. Sag ventrikil
afterloadunun artisi1 antegrad pulmoner kan akimini ve
dolayisiyla sistemik ventrikll preloadunu azaltacaktir.
Eger trikispit veya pulmoner kapaklarda yetersizlik
var ise, bu kapaklardaki regurjitan akim pozitif basingli
ventilasyon sirasinda artacaktir. Sag ventrikil
kompliyansi normal, ventrikilde rezidiel volim veya
basing yukd olmayan cerrahi sonrasi hastalarda
pozitif basingh ventilasyon ile meydana gelen sag
ventrikil fonksiyonundaki degisiklikler minimaldir.
Bununla birlikte sag ventrikil hipertrofili hastalarda,
konjenital kalp cerrahisi sonrasi restriktif sag ventrikdl
fizyolojisi olan hastalar ile 6zellikle TOF tamiri,
pulmoner atrezi veya truncus arteriozus icin sag
ventrikilotomi  ihtiyaci  olmus  yenidoganlarda,
konsantrik sagd ventrikul hipertrofisi olan hastalarda bu
olaylar siddetlenebilir. Sistolik sag ventrikil fonksiyonu
korunabilirken, ylksek sag ventrikil end diyastolik
basinci ve bozulmus sag ventrikil dolusu ile
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ventrikiller  diyastolik  disfonksiyon  go&sterebilir.
Mekanik ventilasyonun sag ventrikiil fonksiyonu
Uzerine zararl etkileri olabilir. Amag¢ mimkin olan en
dusuk ortalama havayolu basincini saglayan mod ile
ventile etmek olmalidir. Sag ventrikul fizyolojisi kisitli
olan hastalarda dislk pik inspiratuvar basing ile
ventile ederken, kisa inspiryum suresi, yuksek
intermitan zorunlu ventilasyon (IMV) hizi, disik PEEP
degerleri 6nerilmektedir.

Sol ventrikdl preloadu akciger hacmindeki degisiklik-
lerden etkilenir. Pulmoner kan akimi, dolayisiyla
sistemik ventrikll preloadu akciger hacmindeki artig
ya da azalma ile azalabilir. Sistemik arterler ylksek
basing altindadir ve akcigerlerin inflasyon ve
deflasyonu siiresince radyal traksiyon etkisine maruz
kalmazlar. Bu nedenle, akciger hacmindeki degisik-
likler sol ventrikll preloadunu etkileyecektir, ancak
afterload Uzerine olan etkileri akciger hacmindeki
degisikliklerden ziyade sadece intratorasik basing
degisikliklerine baglidir. Sag ventrikllin tersine, pozitif
basingli ventilasyonun sol ventrikil Gzerine olan major
etkisi afterloadda azalmadir. Bu nedenle, pozitif
basingli ventilasyon ve PEEP sol ventrikil yetmezIigi
olan hastalarda yararh etkileri olabilir. Sol ventrikl
disfonksiyonlu, yiksek end diyastolik hacmi ve basinci
olan hastalarsa artmis akciger sivisi, azalmis akciger
kompliyansi, artmis havayolu direncine sekonder
olarak pulmoner disfonksiyon gelisebilir. Solunum isi
artan yenidoganlar sinirli solunum rezervi nedeniyle
erken yorulabilir. Pozitif basingli ventilasyon belirgin
volim yukul ve sistemik ventrikller disfonksiyonu olan
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hastalarda solunum isini ve oksijen ihtiyacini azaltarak
yararli olabilir.

Konjenital kalp hastaligi olan olgularda PEEP
kullaniimasi fonksiyonel rezidiel kapasiteyi (FRC)
artirir. Boylece akciger rekruitment'ina ve akciger
sivisinin alveoler septal boélgeden perihiler bdlgeye
gegmesine izin verir. Her iki olay da gaz degisimini
iyilestirir ve PVR i azaltir. Bu nedenle konjenital kalp
cerrahisi gegiren mekanik ventilasyondaki her hastada
PEEP kullaniimalidir. Ancak yuksek PEEP degerleri,
sag ventrikidl afterloadunu yiikselterek zararli olabilir,
genellikle 3-5cm H,O PEEP degerleri FRCyi
saglamaya ve hemodinamigi bozmadan akciger
sivisinin yeniden dagilmasina yardimci olacaktir.

Mekanik Ventilasyondan Ayirma

Mekanik ventilasyondan ayirma, surekli yeniden
degerlendirmeyi gerektiren dinamik bir suregtir. Fizik
muayene, hemodinamik kriterler, solunum parametre-
leri, arteryal kan gazi dl¢gimleri rehberliginde mekanik
ventilasyon destegi yavas yavas azaltilacaktir.
Komplikasyonsuz bir onarim gegiren konjenital kalp
defekti olan hastalarin mekanik ventilasyondan
ayirmada muhtemelen gugclikle karsilasiimayacaktir.
Bununla birlikte, konjenital kalp cerrahisi sonrasi
mekanik ventilasyondan ayriimayr pek c¢ok faktor
glglestirebilmektedir. Bu faktorlerin en basta gelenleri
kardiyak volim veya basing yikl, miyokardiyal
disfonksiyon ve aritmilerdir. Bunlarin yani sira,
pulmoner 6dem, plevral eflizyon, atelektazi, pnédmo-
toraks, gogus duvari 6demi, frenik sinir hasari, asit,
hepatomegali gibi restriktif pulmoner olaylar, subglottik
6dem veya stenoz, sekresyon artisi, vokal kord
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hasari, brongiyal kompresyon gibi havayoluna ait
olaylar ve malnltrisyon, sepsis gibi metabolik
durumlar bulunmaktadir. Cerrahi sonrasi hacim veya
basing yiklne neden olan rezidiel defektler ekokardi-
yografi veya kardiyak kateterizasyon ile diglanmalidir.
Weaning slresince ve ekstiibasyon sonrasi erken
dénemde ventrikiler fonksiyonlar stabil olana kadar
inotropik ajanlar, vazodilatatorler ve dilretikler devam
edilmelidir. Sinirll hemodinamisi ve solunum rezervi
olan hastalar endotrakeal tip direncine karsi spontan
solumaya calistikga takipne, terleme, yilzeyel tidal
volimler go6sterecektir. PEEP’in Uzerine basing
destegi eklemek solunum isini azaltmakta yararhdir.
Sedasyon, ventilatdr ile senkronizasyonu saglamak
icin genellikle gerekmektedir. Bununla birlikte, asir
sedasyon ventilatdorden ayirma surecini de olumsuz
etkileyebilir.

Konjenital kalp cerrahisi sonrasi israrli atelektazi
varliginda sekresyonlari uzaklastirmak igin bronkos-
kopi yararli olacaktir. Bronkospazm mekanik
ventilasyon ve weaning slrecini komplike hale
getirebilir. inhaler veya sistemik bronkodilatorler ile
tedavi yararli olabilir, ancak kronotropik ve tasiaritmik
potansiyelleri g6z o©nlinde bulundurularak dikkatli
kullaniimahdir. Ani baglayan bronkospazm ile birlikte
artmig  pik inspiratuvar basing ve elle zor
havalandirma endotrekeal tip obstriksiyonu veya
pnémotoraksi akla getirmelidir. Degisken PVR
degerleri olan bronkospazmli hastalar akut pulmoner
hipertansiyonu dusundirebilir, tedavi pulmoner arter
basincini dustirmek ve kardiyak outputu iyilestirmek
yoninde olmalidir. Ekstiubasyon sonrasi stridor genis
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havayollarinin mukozal ddemine bagli olabilir, uzun
ventilasyon ihtiyaci olan hastalarda ekstlibasyon
oncesi dekzametazon yapmak 6demi azaltacagi igin
yararli olabilir. Ekstlibasyon sonrasi stridor, nebdilize
rasemik epinefrin ile tedavi edilebilir. Eger reintubas-
yon gerekli ise, daha ufak capl intibasyon tlpu
kullanilmahdir. Ayrica vokal kord disfonksiyonu da
dusundimelidir, sol pulmoner arter ve ductus
arteriosus cevresindeki cerrahi reklrren laringeal
sinire hasar verebilir.

Sivi Tedavisi

Cerrahiyi takiben ilk 24-48 saatte kapiller kagak ve
interstisyel sivi toplanmasi devam eder, kolloid veya
kan Urlnleri ile sivinin yerine konmasi 6nemlidir.
Kardiyak outputtaki disis ve artmis ADH sekresyonu
vicuttan sivi atilimini geciktirir; akut tibller nekroz ve
bébrek yetmezligine kadar ilerleyebilen prerenal
disfonksiyona zemin hazirlar. Cerrahi sonrasi ilk 24
saatte verilmesi gereken total idame sivisinin %50’si
verilmelidir. Volim replasmani dolum basinglar ve
hemodinamik yanita goére titre edilerek yapiimahdir.

Yenidogan ve infantlarda KPB ve kompleks cerrahi
sonrasi ilk 24 saatte kardiyak output yeterli olsa bile
oliguri sik gorulir. Erken postoperatif dénemde
kardiyak outputun volim replasmani ile artiriimasi ve
vazoaktif ila¢ inflzyonu baglanmasi uygulanan diuretik
ilacin etkinligini arttiracaktir. Dusuk doz dopamin
(3 pg/kg/dk) bébrek kan akimini artinir ve dilireze
katkida bulunur. Furosemidin kisa sureli periyotlarda
bolus olarak uygulanmasi belirgin dilrez ile
sonuglanabilir, ancak bu intravaskiler volimde
degisikliklere yol acip hipotansiyona neden olabilir.
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Prematirlerde veya miyadinda yenidoganlarda
furosemidin hizli enjeksiyonu i¢ kulakta tlyli hiicre-
lere zarar vererek, isitme kaybina neden olabilir. Bolus
baslangi¢ dozunu (1 mg/kg) takiben 0.2-0.3 mg/kg/saat
surekli infizyon ile devam etmek daha uygundur.
Israrci oliglri ve bobrek yetmezligi olan hastalarda
periton diyalizi, hemodiyaliz ve surekli venoventz
hemofiltrasyon disindimelidir (6,7).

Dusiik Preload

Yetersiz preloadun tanisi genellikle ortalama arteryal
basing ve santral vendz basing ile konur. Yogun
bakimdaki en sik disik preload nedeni postoperatif
kanamaya sekonder hipovolemidir. Cerrahi islem ve
KPB sonrasi ©ncelikle dolum basinglari normal
sinirlarda veya hafifge yuksek olabilir. Ancak bu
cogunlukla hipotermik KPB'I  takiben periferik
vazokonstrilksiyona sekonder santralize olan kan
hacmini gostermektedir. Hasta isitimaya basladi-
ginda, vazodilatasyon meydana gelecektir, sirkile
olan kan hacmini saglamak icin yiksek miktarda IV
hacim verilmesi gerekir. Ayrica yenidogan ve ufak
infantlarda 3. bosluga sivi kaybi belirgin olabilir.
Hipertrofik veya kompliyansi zayif ventrikile sahip
hastalar erken postoperatif ddnemde yuksek preloada
ihtiyag duyarlar.

Yiiksek Afterload

KPB ile cerrahiyi takiben hem pulmoner hem de
sistemik sirkilasyonda artmis afterload gérilmektedir
(8). Sistemik sirkiilasyondaki asiri afterload ylksek
sistemik vaskdiler rezistans (SVR) sonucudur. Hem
periferik perfizyonu dugurir hem de idrar miktarini
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azaltir. Yiksek SVR nin tedavisi oncelikle farkinda
olmak ve agri, hipotermi gibi vazokonstriksiyona
neden olan faktorleri iyilestirmektir. Fosfodiesteraz
inhibitdrd (6r; milrinon), nitroprussid veya inhale nitrik
oksit dopamin gibi bir inotopik ajanla beraber verilebilir
(9-12). Yenidoganlar biyilk infant ve gocuklara goére
yuksek afterload’'u daha az tolere ederler. Dolayisi ile
afterloadun azaltilmasindan daha fazla yarar gorirler.

Miyokardiyal Disfonksiyon

Yogun bakima alinan hastada postoperatif kardiyak
debinin (CO) hemen degerlendiriimesi gerekmektedir.
Uygun bir CO saglamak bu hasta grubunda c¢ok
6nemlidir, disiik CO uzun mekanik ventilasyon, yogun
bakim ve hastanede kalis slresi ile iligkilidir. Fizik
muayeneden, rutin laboratuvar testlerden, ekokardi-
yografiden ve yatak basinda CO ol¢iimlerinden elde
edilen bilgiler hastalarin optimal ydnetimini saglar.
Eger hastalar beklenildigi gibi iyilesme gdstermiyor
ise, rezidiel veya tani konmamis defektleri ayirt
etmek icin mutlaka kardiyak katetrizasyon uygulan-
maldir. Dislik CO durumunda hareketi dnlemek, kas
tonusunu ve oksijen ihtiyacini azaltmak icin analjezi,
sedasyon ve gereginde noéromuskuiler blok saglan-
maldir. Bu sekilde hastanin oksijen ve metabolik
ihtiyaci minimalize edilmelidir. Hangi nedenle olursa
olsun hiperterminin dnlenmesi gereklidir.

Tedaviye baglamadan 6nce hastanin intravaskiler
volim durumu, serum iyonize kalsiyum seviyesi,
kardiyak ritmi mutlaka degerlendirilmelidir. Eger
preload uygun ise kardiyak outputu artirmak igin
inotropik ajanlar daha etkin olacaktir, eder preload
dislk ise IV kolloid veya kristaloid verilmelidir. Eger
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hipokalsemi tespit edilmisse, IV kalsiyum glukonat
veya kalsiyum klorid verilmesi uygun olacaktir.
Yenidogan veya infantlarda kalsiyumun pozitif
inotropik etkisi mevcuttur (13).

Orta ve 1hmh hipotansiyonun tedavisinde dopamin ilk
segilecek ilagtir. Inotropi icin baslangic dozu 5
pg/kg/dk’dir. Doz istenilen sistemik kan basinci
saglanana kadar titre edilmelidir, bununla birlikte
Ozellikle daha bulydk c¢ocuklarda ve erigkinlerde
istenmeyen doza bagli tagikardiler meydana gelebilir.
Eger bir hasta 10 pg/kg/dk dopamin inflizyonuna yanit
vermiyor veya ciddi hipotansiyonu var ise epinefrin ile
tedavi dasindlimelidir. Epinefrin 0.03-0.05 ug/kg/dk
dozda dopamin tedavisine ek olarak baslanabilir.
Yiksek dozlarda (>0.3 pg/kg/dk) epinefrin belirgin
olarak periferik ve renal vazokonstriksiyona,
tasikardiye, miyokard oksijen tiketiminde artisa neden
olabilir. Kalici veya artan dozlarda epinefrin (>0.3-0.5
pg/kg/dk) ihtiyaci olan ciddi ventikller disfonksiyonlu
hastalar sternumun acgilmasindan fayda goérebilir. Bu
hasta grubu ventrikller asist device (VAD) veya
ekstrakorporeal membran oksijenizasyonu (ECMO)
gibi mekanik dolagim destedi acisindan degerlendi-
rilmelidir. Belirgin ventrikller disfonksiyona ylksek
afterloadun egslik etti§i hastalari desteklemek icin
dislk dozlarda epinefrin veya dopamin ile birlikte
nitroprussid veya milrinon gibi afterload azaltici bir
ajanin  kombinasyonu siklikla yararli olmaktadir.
Epinefrin potens olarak esit olan norepinefrine goére
tercih edilir, glinkl pediyatrik hastalarda daha iyi tolere
edilir ve daha az vazokonstriksiyona neden olur.
Ciddi hipotansiyon ve disiik SVR degeri olan, yetersiz
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koroner arter perflizyonu, sistemik-pulmoner santla
beraber yetersiz pulmoner kan akimi olan hastalarda
norepinefrin 0.01-0.2 ug/kg/dk dozlarinda verilebilir.
Zamanla artan katekolamin dozlarina yanit-sizlik
meydana gelebilir, 10-120 pg/kg/sa dozlarinda
vazopressin kardiyak fonksiyonlari bozmadan ileri sok
durumunda hemodinamigi duzeltmede yardimci
olabilir (14).

Disritmiler

Genellikle medikasyonlar, agri, anksiyete, azalmig
ventrikller fonksiyonlara bagh olarak meydana gelen
sinlizal tasikardi supraventrikiler, ventrikller veya
junctional tasikardiden ayirt edilmelidir. Bu tasiarit-
miler, ventrikullerin dolumunu zorlastirarak veya
sistolik fonksiyonlari deprese ederek kardiyak outputu
dasurebilir (15,16).

Erken postoperatif donemde meydana gelebilecek
olan sinis nod disfonksiyonu veya kalp blojunda
mekanik hiz denetimini saglamak igin atriyal ve
ventrikiiler pace telleri siklikla uygulanir. Ikinci derece
veya Uclncu derece kalp blodu bradikardi meydana
getirerek veya atriyoventrikiler senkronizasyonun
kaybina neden olarak kardiyak outputu azaltir.
Uglincli derece kalp blogu vakalarin (gte birinde
gecicidir. Eger postoperatif 9-10 gin sonra hala
devam ediyor ise, ¢ozimlenmeyecegi dislnulebilir ve
kalici pacemaker endikasyonu vardir (17).

Hemostaz

Eger KPB suresi uzun sirmuisse, genis sutur alanlar
varsa ve tekrarlayan kardiyak cerrahi sonrasi ise
postoperatif hemostazi saglamak zor olabilir. Masif
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transflizyona bagli komplikasyonlari 6nlemek icin
cerrahi kanamanin hemen ve dikkatli bir sekilde
kontrol altina alinmasi gerekmektedir. EJer erken
postoperatif ddonemde hastanin koagulasyon profili ve
trombosit sayisi normal iken >10 ml/kg/saat kanamasi
mevcutsa cerrahi kanamadan slphe edilmeli ve
reeksplorasyon dusundlmelidir.

KPB sonrasi koagulopati yapan nedenler koagulasyon
faktorleri ve trombositlerin baypas devresi prime’inda
hemodilisyonu, intrensek koagulasyon yollarinin
stimilasyonu, trombosit aktivasyon ve agregasyo-
nudur. Ayrica kronik siyanoz, doku hipoperfiizyonu ile
beraber dusik kardiyak output, dissemine intravas-
kiler koagllopati, karacigerin immaturitesi veya
disfonksiyonu, trombosit inhibitdrlerinin kullaniimasi
da postoperatif koagllopatiye neden olabilmektedir.
Trombosit, taze donmus plazma veya kriyopresipitat
transfizyonu siklikla gerekir. E-aminokaproik asit ve
traneksamik asit gibi antifibrinolitik ilaglar postoperatif
kanamayl azaltmak icin kullanilabili. Hemostaz
bozukluklarinda hipotermi ve hipokalsemi hemen
dizeltiimelidir.

Beslenme

infeksiyon riskini azaltmak icin erken dénemde enteral
beslenmeye gecilmesi Onerilmektedir (18). Dusuk
kardiyak output veya dusik diyastolik basinca (6r;
aortapulmoner sant ile) bagli olan splanknik
hipoperfizyon nedeniyle enteral beslenme tolere
edilemeyebilir. Takipne gibi eslik eden problemler de
bu hastalarda oral alimi zorlastiracaktir. Bu gibi
durumlarda parenteral beslenme distnutlmelidir, fakat
sivi kisitlamasi parenteral beslenmeyi sinirlandirabilir.
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Erigkinlerde oldugu gibi ¢ocuk hastalarda da stres
Ulserasyon ve gastrit meydana gelmektedir. Hemodi-
namik veya solunum destegi olan tim hastalara H,
reseptdr blokerleri ve veya antiasitler ile profilaksi
yapiimaldir.

infeksiyon ve Sepsis

invaziv monitorizasyon kateterleri kan dolasimi
enfeksiyonlarinin en sik nedenidir. Sepsisten siphele-
nildiginde kan kulturlerinin takibi ve antibiyotik baglan-
masina ek olarak, arteryal ve santral vendz kateter-
lerin ¢ikariimasi ve gerekiyor ise yeniden farkh bir
yerden vyerlestiriimesi disindimelidir.  Standardize
kateter yerlestirme ve bakim protokollerine uyuldu-
gunda kateter ile iligkili enfeksiyonlar azalacaktir.
(19,20).

Uzun sureli ventilasyon ihtiyaci olan hastalarda bir
diger sorun nazokomiyal enfeksiyondur. Sedasyona
baglh olarak sekresyonlari atamama, vokal kord
disfonksiyonu, uzun sireli entlibasyon sonrasi efektif
olmayan okslrme, zayif beslenme, kas gugsizIigu
atelektazi ve solunum yetmezligi ile sonuclanacaktir.
Solunum fizyoterapisi, noninvaziv ventilasyon, nazofa-
ringeal aspirasyon yararlidir.

Sepsisten stphelenildiginde Uriner sistem enfeksiyonu
ve yara yeri enfeksiyonu diglanmalidir. Uriner kate-
terin erken dénemde cikartiimasi 6nerilmektedir. Siki
glisemik kontrol pediyatrik kalp cerrahisinden sonra
gorulen enfeksiyonlari azaltmada yardimci olabilir.
Siki glisemik kontrol elde etmek igin insilin inflizyonu
kullanildiginda yenidogan ve infantlarda hipoglisemik
komplikasyonlarin dnlenmesine dikkat etmelidir (21).
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Yenidogan ve infantlarda sepsiste kayda deger
belirtiler sicaklik instabilitesi (hiper veya hipotermi),
hipoglisemi, agiklanamayan metabolik asidoz, hipo-
tansiyon, tasikardi, zayif ekstremite perflizyonu,
oligri, artmis solunum eforu ve ventilasyon ihtiyaci,
degisen biling durumu, beyaz kan hicrelerinde sola
kayma ile birlikte I6kositoz olarak sayilabilir.

Sedasyon ve analjezi

Konjenital kalp cerrahisi sonrasi hasta ydnetiminde
yeterli analjezi ve sedasyonun saglanmasi ¢ok énemli
bir basamaktir. Agri ve anksiyetenin azaltilmasinin
yaninda, stres yanitin azaltiimasi ve mekanik ventila-
tére uyumun saglanmasi acgisindan da dnemlidir.
Kardiyorespiratuvar is yukinl azaltmak, mekanik
ventilatérle uyumu saglamak ve kateter yerlestiriimesi
gibi agrih isemler sirasinda hasta hareketini sinirla-
mak icin sedasyon ve analjezi gereklidir. ilag dozlari
istenilen etkiye goére titre edilmelidir. Perioperatif
serebral monitorizasyon gittikge 6nem kazanmak-
tadir. Erken postoperatif dénemde srebral kan akimi,
serebral oksijen sunumunu degerlendirmek icin EEG
monitorizasyonu, transkraniyal Doppler ultraasonog-
rafi, infrared spektroskopi gibi monitorizasyon yéntem-
leri kullanilabilir (22-25).

Yogun Bakimdan Taburculuk Kriterleri

Belirgin rezidiel defekti olmayan hemodinamisi stabil
ve cerrahi sonrasi olaysiz mekanik ventilatérden
ayrilan ve ekstiibe edilen hastalarin bir ¢ogunda
yogun bakimdan transfer edilebilir kararini vermek zor
degildir. Bu karari verirken tim organ fonksiyonlari
degerlendirilmelidir. ~ Stabil ve  vazoaktif ilag
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gereksinimi olmadan istenilen kan basincina sahip
olan, kan oérneklemesi veya monitorizasyon igin
invaziv intravaskuiler monitorizasyon ihtiyaci olmayan,
mekanik pace ihtiyaci olmayan, stabil kan basinci ve
kardiyak output ile birlikte stabil kardiyak ritmi olan,
mekanik ventilasyona gereksinimi duymayan, yeterli
ventilasyon hizi ve paterni olan ve havayolu obstrik-
siyon belirtiieri olmayan, yeterli oksijenizasyonunu
saglayabilen hastalar yogun bakimdan taburcu
edilebilirler.
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KONJENITAL KALP CERRAHIiSI
VE ANESTEZI

VJIJJ—*JJJLJJ alp m,JJJ,JJJJerfmm JJJ digi 100 canli do EumrJr

da, yllda yukla§|k 10. 000-1 2. 000 bebek kalp hasiallgl

dogmaktadir. Kalp hastaligi ile dogan bebeklerin 6nemli
bir b6lUmUnUn cerrahi tedaviye gereksinimi olmaktadir.
Dogumsal ve edinilmis cocuk kalp hastaliklarinin cerrahi
tedavisi uzman kalp cerrahlarini, cocuk kardiyologlarini,

anestezi ve yogun bakim uzmanlarini iceren bir organi-
zasyonu gerektirir. Pediyatrik kardiyovaskiler anestezi
ise, yenidogan ve bebegin organ sistemlerinin matiras-
yon sureci, konjenital kalp hastaliklarinin patofizyoloijisi,
cerrahi onarimin ve kardiyopulmoner baypas teknikleri-
nln ge§|ﬂ|||g| nedemyle er|§km kardlyovaskuler anesteZI-

tibbin en /JfJ ;JﬂﬂJrJerJm birisi olan J[‘JIJJ—‘J'JJMJ "JJJ)
hastaliklari, cerrahisi ve bu alandaki anestezi ve yogun

bolkimikonularielealinmaldadir
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