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SINIFLANDIRMA

* Pulmoner kan akimini artiran defektler
* Daralma defektleri

e Karistk kan akimi defektleri

 Pulmoner kan akimini azaltan defektler.
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A. Pulmoner Kan Akimini Artiran Defektler

* En fazla gorulen konjenital kalp defektleridir.

* Kalbin sol tarafindaki basincin fazla olmasi
nedeniyle, septum ya da arterler arasindaki
acikliktan kan soldan saga dogru gecer.

* Bu nedenle akcigerlere pompalanan kan
miktari artar.

* Acikhgin buyuklugu ve buradan gecen kan
miktarina gére cocukta konjestif kalp
vetmezligi belirtileri gelisir.

13.03.2020 3



VSD

Iki ventrikil arasinda aciklik olmasi durumudur.
Bltln konjenital defektler arasinda en yaygin olanidir.

Konjenital defektlerin %20’sini olusturur ve 1000 canli
dogumda yaklasik %2’dir.

Sol ventrukullde basing saga gore fazla oldugu icin kan
akimi soldan saga dogru olur .

Bu da kalbin harcadigi eforu artirir.

Aortaya gitmesi gereken kan, pulmoner dolasima tekrar
doner.

Bu nedenle sag ventrikil hipertrofisi gelisir ve
pulmoner arter basinci artar.



TANI YONTEMLERI

Gogus grafisinde buylk
defektlerde kalpte bliyime
ve vaskuler yatakta degisiklik,

EKG’'de sag ve sol ventrikiler
hipertrofi gorulebilir.
Ekokardiografi, doppler ya da
MRI ile birlikte tani konur.

Ameliyat oncesi kalp
kateterizasyonu istenir. Sag
ventrikdl ile pulmoner
arterde oksijen saturasyonu
ve sistolik basing
degerlendirilir.



VSD'de Tedavi

Kiigiik defektlerin %20-80'ni  coprrahi tedavide
* 2 yagina kadar kapanir + Defekt dikilerek veya

ile k |
Orta ve biiyiik defektlerde yama ile kapatilir

« cerrahi tedavi. Gec¢ kalinmis vakalarda

« obstriktif pulmoner
Orta derece KKY damar has’rgllg’u,

« digoksin o
- diuretiklerle tedavi edilir * aort ve frikispit
yetmz.
ameliyatini tolere . ,
edemeyecek durumda ise Bebeklerde mortalite
pulmoner arterler bantla orani 75-10 dur.

daraltilir (pulmoner
banding ar(rl\aeliya’rl)
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VSD'de Tedavi

Kicuk ventriktler septal defektlerin yaklasik
%601 6 ay icinde kendiliginden kapanir.

Bir kismi girisimsel kalp kateterizasyonu ile
kapatilabilir.

Eger defekt blyulkse ya da cocugun gelisimini
etkiliyorsa defektin kalp ameliyati ile
duzeltilmesi gerekir.



2) Atrial Septal Defekt (ASD)
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Atriumlar arasindaki acikliktir,

Konjenital kalp defektlerinin %6-10"unu
olusturur.

Kizlarda erkeklere gore daha fazla goruldr.

Kicuk (foramen ovalenin kapanmamasi gibi),
ya da biylk (septumun hic olmamasi gibi)
olabilir.

Basinctan dolayi kan soldan saga gecer.

Sag taraftaki kan hacmi artar ve genellikle
ventrikuler hipertrofi ve pulmoner kan
akiminda artis olur.



ASD' de Bulgular;

Bebek ve ¢ocuklarda asemptomatik

Egzersiz toleransinda azalma
Dispne

Sik solunum yolu enfeksiyonu
Enfeksiyoz endokardit

Yetersiz kilo alimi

B-6G geriligi

sag atrium ve ventrikil hipertrofisi

2. ses Gift isitilir (Semilunar (Aortik
ve Pulmoner) kapaklarin kapanmasi.

Konjestif kalp yetm

D N N N N N N N N
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ASD Tedavi

Bazi tiplerinde yasamin ilk 4 yilinda kendiliginden
dizelme olabilir.

8 mm’den buylk acikliklar nadir olarak kendiliginden
kapanirlar.

Fiziksel aktivite kisitlamasi gerekli degildir.

Eger 4 yasina kadar spontan kapanma olmazsa ya da
pulmoner kan akiminin artmasina bagl konjestif kalp
vetmezligi gelisirse ameliyatla ASD kapatilir.

Sekundum ASD’de girisimsel kateterizasyonla durum
duzeltilebilir.

Kizlarda acikhgin dizeltilmesi 6nemlidir cinkl gebelik
doneminde emboli olusabilir.



PDA

Pulmoner arterle aorta arasinda fetal donemde aktif
olan acikligin, dogumdan sonra kapanmamasidir.

Konjenital kalp defektlerinin %9-12"sini olusturur.

Normalde bebegin ilk soluk almasiyla acikligin
kapanmasi beklenir.

Tam olarak kapanma 3. aya kadar meydana
gelmeyebilir.

Kan basincinin yuksek oldugu aortadaki kan, pulmoner
artere gecer.

Kan akiminin fazla olmasi sag ventrikul hipertrofisine ve
pulmoner dolasimda basincin artmasina neden olur.



PDA'da Klinik Bulgular

v Yagamin 3.-7. giinlerinde
kalp yetersizligi belirtileri

v" Akciger damarlanmasinda
artma ve

v" Kardiyomegali
v Hepatomegali
v Apne

v Tasgikardi

v Kuvvetli periferal
nabiz

v Galop ritmi

v Ufiirim

v Dispne, takiphe
v Solukluk

.o ce\Seoo

v Blylme gelisme
geriligi

v" Sik solunum yolu
enfeksiyonu



PDA Tedavi

Fetal yasamda PDA'nin acik kalmasindaki etkenler, prostaglandinler
ve duslk oksijen dizeyidir.

Dogumdan sonra oksijen dizeyinin yukselmesi ve prostaglandin
miktarinin azalmasi ile PDA’nin kapanmasi uyarilir.

Tibbi tedavide cocuga oral ya da IV olarak prostaglandin inhibitori
(indometazin) verilir.

Bunun yani sira, acikhigin kapanmasini uyarmak icin IV ibuprofen
verilebilmektedir. Yan etkileri; glomerduler filtrasyonun,
gastrointestinal ve serabral kan akiminin azalmasidir.

Aciklik tibbi tedavi ile kapatilamazsa, cerrahi olarak kapatilir. Bunun
icin VAT (Visual assisted thoracoscopy) yontemi kullanilabilmektedir.



B. Daralma Defektleri

 Damarlarin ya da kapakciklarin daralmasi
sonucu olur.

e Stenoza bagli bolgede obstriksiyon olusur ve
daralmadan dnce bolgede basing¢ artarken
daralma sonrasinda basing azalir.

* Pulmoner stenoz, aort stenozu ve aort
koarktasyonu daralma defektlerindendir.
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1- PULMONER STENOZ

* Pulmoner arterdeki pulmoner kapakcigin ya
da kapakcigin altindaki veya tstlundeki
pulmoner arter girisinin daralmasidir.

e Konjenital kalp hastaliklarinin %8-12"ini
olusturur.

* Sag ventrikuldeki kan pulmoner artere
yeterince gonderilemedigi icin sag ventrikul
hipertrofisi gelisir.
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PS Klinik Belirtiler ve Bulgular

* Cocuk asemptomatik ya da orta duzeyde kalp
vetmezligi belirtileri gorilebilir.

 Ust sol sternal hizada sistolde belirgin Gufirim
vardir.

* Pulmoner kapakcigin gec kapanmasindan dolayi
2. bir kalp sesi duyulabilir.

* Orta duzeyde stenozlarda dispne ve yorgunluk
gorulebilir.

* Nadir olarak gogus agrisi ve hepatosplenomegali
olabilir.
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Tanisal Islemler

Ik tani genellikle dogumdan sonra
murmurun duyulmasi ile konulur.

EKG ve ekokardiografi ile sag ventrikdl
hipertrofisi belirlenir.

Darligin derecesini belirlemek amaciyla
kardiak kateterizasyon gerekli olabilir.

Burada sag ventrikul basincinda artma ve
pulmoner arter basincinda hafif azalma
veya normal basinc belirlenir.



PS Tedavi

Cocugun yasina ve darligin derecesine gore tedavi
degisir.

Ciddi durumlarda sag tarafta cok artan basing
foramen ovaleyi acabilir ve kanin sagdan sola
gecmesi ile siyanoz gelisebilir.

Tibbi tedavide devamli IV prostaglandin verilerek
PDA'nin kapanmasi engellenebilir.

Boylece akcigerlere daha fazla kan génderilebilir.
Balon anjioplasti yapilabilir.

Ciddi darligi olan bebeklerde cerrahi tedavi hemen
vapilir ancak hafif dizey darliklarda daha az risk
olmasi acisindan 4-5 yasina kadar beklenir.




2) Aort Stenozu

Aort stenozu, konjenital kalp hastaliklarinin %5 ini
olusturur.

Aort kapakcigindaki darlik, kanin sol ventrikulden
aortaya kolayca gecisini dnler.

Kani pompalamaya calisan kalbin yukinu artirir
ve sol ventrikul hipertrofisine neden olur.

Eger sol ventrikil yetmezligi olusursa sol
atriumdaki basin¢ artar.

Buna bagli olarak, pulmoner vende basinca ve
pulmoner 6deme neden olabilir.



Klinik Belirtiler ve Bulgular

* Genellikle tipik Gftrim sesi sistolde 2. sag
interkostal aralikta duyulur.

* Ciddi durumlarda, kardiyak outputun
azalmasina bagl olarak zayif nabiz,
hipotansiyon, tasikardi gorulur.

* Eger cocuk aktif ise anjinaya benzer gogus
agrilari olabilir ama cocukta egzersiz
intoleransi nadirdir.
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Tanisal Islemler

EKG ve ekokardiografi ile sol ventrikdl
hipertrofisini belirlenir.

Darligin derecesini belirlemek amaciyla kalp
kateterizasyonu gerekli olabilir.

Egzersiz testleri, asemptomatik cocuklarda
egzersiz sirasinda obstriksiyonun miktarini
belirlemek icin yapilabilir.



Tedavi

Yasami tehdit edici aort stenozu olan bebeklerde aort
kapagi dilate edilene kadar devamli IV prostoglandin
verilerek PDA’nin kapanmasli engellenebilir.

Cerrahi tedavi balon anjiografi ya da cerrahi
dlzeltmeyi icerir.

Bazi cocuklara yapay kapakcik takilabilir. Bu durumda

cocugun yasam boyu antikoaglilan tedaviye devam
etmesi gerekir.

Endokardite yonelik proflaksi amaciyla antibiyotik de
verilir.



3) Aort Koarktasyonu

e Sistemik kan akiminin saglandigi
inen aorta lUmenindeki darliktir.

* Konjenital defektlerin %5-8’ini
olusturur.

Genellikle darligin olustugu iki
bolge vardir:

* |nfantil ya da preduktal:
Subklavian arter ile duktus
arteriozus arasinda

e Postduktal: Duktus
arteriozustan sonra
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Klinik Belirtiler ve Bulgular

Femoral nabzin olmayisi ya da az olmasi tek bulgu olabilir.
Bu nedenle yenidoganlarda mutlaka femoral nabiz kontroli yapilmahdir.

Bliyuk cocuklar, alt ekstremitelere yeterince kan gidememesine bagl
olarak bacaklarinda agri hissedebilirler.

Kanin aorta icinde dar olan limenden gecmesinin zor olmasi nedeniyle,
basin¢ darhigin oldugu bdlgenin dncesinde fazla, sonrasinda azdir.

Subklavian arterdeki basincin fazla olmasi nedeniyle vicudun Ust
bolgelerindeki kan basinci artar.

Koldaki kan basinci bacaktakinden en az 20 mmHg daha fazladir.
Yuksek kan basinci bas agrisi ve bas donmesine neden olur.
Epistaksis gorilebilir.

Bebeklerin %20-30’unda ilk G¢ ayda konjestif kalp yetmezligi gelisir.

Sistemik dolasimdaki azalma fazla ise bobrek yetmezligi ve nekrotizan
enterokolit gelisebilir.
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Tanisal Islemler

* EKG, ekokardiografi ve radyografi ile sol
ventrikul hipertrofisi belirlenebilir.

* Hem kalp kateterizasyonu hem de MR,
koartasyon bolgesini gosterir.

13.03.2020
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Tedavi

Tedavi balon anjiografi ya da cerrahi duzeltmeyi icerir.

Darligin oldugu bolge cikartilarak aortanin sonundan greft
yaplilir.

Dlzeltme cocuk icin uygun bir yasta yapilmalidir. Genellikle
2 yasinda planlanir.

Kizlarda dogumdan 6nce dizeltilmelidir cinkl ekstra kan
volimu kalp yetmezligine neden olabilir.

Eger ameliyat komplikasyonsuz gecerse cocuklar normal bir
yasam surerler.

Ameliyattan sonra abdominal damarlar dnceye oranla daha
fazla kan ile dolacagindan, cocukta abdominal agri ya da
rahatsizlik gorulebilir ancak kisa surelidir.



C. Karisik Defektler

e Karisik konjenital kalp defektleri cesitli
derecelerde siyanoza ve konjestif kalp
vetmezligine neden olur.

* Pulmoner kan akimi azaldiginda cocukta
siyanoz daha da ciddilesir ve polisitemi artar.

* Buyuk arterlerin transpozisyonu, trunkus
arteriozus, total pulmoner vendz dénus
anomalisi ve hipoplastik sol kalp sendromu
karisik defektlerdir.



BAT (TGA)

Aorta sag ventrikllden, pulmoner arter sol ventrikllden
cikar.

Vena kava ile sag atriuma gelen kirli kan, sag
ventrikilden aortaya gecerek sisteme oksijensiz olarak
dagilr.

Pulmoner venle sol atriuma gelen temiz kan, sol
ventriktilden gecerek pulmoner arter ile tekrar
akcigerlere gider. Vicuda oksijen saglamadan tekrar
pulmoner dolasima doner.

Genellikle VSD, PDA ve ASD ile birlikte gorular.



Klinik Belirtiler ve Bulgular

* Dogumdan sonra bebekler genellikle siyanotiktirler.
* Oksijen uygulamasina karsin siyanoz dizelmez.
* Ancak buylk bir VSD varsa siyanoz belirgin olmayabilir.

* Konjestif kalp yetmezligi dogumdan hemen sonra ya da
birkac gun icinde gelisebilir.

e VSD varsa sistolik Gfurim duyulabilir eger yoksa
duyulmaz.

e Takipne vardir (dakikada 60 ve Ustl) ve bebekler
takipne nedeniyle zor beslenirler.

* Duzeltme ameliyati yapilmazsa buyume geriligi ilk 2
haftada belirginlesebilir.
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Tedavi

Eger septal acikliklar yoksa ya da cok azsa prostaglandin
verilir.

Ilk asamada septal acikhklari saglamak icin balon
kateterizasyonu yapilabilir.

Arterlerin yeri acik kalp ameliyati ile genellikle ilk bir
haftada degistirilir.

Ameliyat yapilmadan bebegin hayatta kalma sansi yoktur.
Cerrahiden sonra 5 yil hayatta kalma sansi %82’dir.

Ameliyattan sonraki komplikasyonlar arasinda aritmiler,
pulmoner stenoz ya da aort stenozu, koroner arterlerin
obstruksiyonu, mitral reglrjitasyon, endokardit ve ani 6lim
yer alir.

Endokardit profilaksisi gerekli olabilir.



2-TRUNKUS ARTERIOZUS

« Ventrikillerden aorta, PA ve koroner
arter tek bir damar halinde ¢ikar

« Genellikle
VSD ile birliktedir.

 Trunkus arteriozus %1'den daha az oranda
gordlir
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Trunkus Aretiozusda Bulgular

v ilk yas iginde
kaybedilir.

v Siyanoz hafif veya
yoktur.

v Kalp biiyiik,

13.03.2020

Pulmoner stenoz varsa

v Pulmoner akim
azalmistir,

v' Siddetli siyanoz
v Polisitemi

v Comak parmak eslik
eder.
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Tanisal Islemler

Radyografide kardiyomegali ve buyuk aorta
belirlenir.

EKG sag ve sol ventrukull hipertrofisini
gostertr.

Ekokardiografide iki ayri damarin olmadigi
gorular.

Kalp kateterizasyonunda ventrikuller arasinda
basinclarin esit oldugu ve trunkus ortaya cikar.



Trunkus Aretiozusda Tedavi

Kalp yetersizligi tedavisi

 Dijital ve diliretik ile
edilir.

Cerrrahi tedavi

Rastelli operasyonu;

v Sag ventrikdl ile
pulmoner arter arasina

hemogreft yerlestirilir.

v'VSD kapatilir.

v Aorta ve sol ventrikdl
arasinda iliski kurulur.
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v Pulmoner vaskiiler
obstriktif hastaligin
gelismesini onlemek
amaciyla 2 yasindan
once yaptlmahdir.
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D. Pulmoner Kan Akimini Azaltan

Defektler

* Oksijenlenmek icin akcigere ulasan kan ¢cok azdir ya da

hic yoktur.

* Eger sag ve sol kalp arasinda atrial ya da ventrikller
septal defekt varsa sag taraftaki basincin artmasina
bagli sagdan sola dogru sant olur.

* Oksijene cevap vermeyen siyanoz vardir.

e Bobreklerden sa
iliginden kirmizi

* Oksijen tasiyan

Inan eritropoetin hormonu ile kemik
kan hucrelerinin yapimi uyarilir.

kirmizi kan htcrelerinin yapiminin

artmasina bagl polisitemi gérulir.

* Kronik polisitemi, serebral ve pulmoner kan
damarlarinda tromboemboli riskini artirir.
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Periferal kan akiminin yetersiz olmasina bagl olarak parmak
uclarinda ekstra vaskuler yapilanma meydana gelir.

Bu durumda parmak yapisi degiserek comak parmak
gorunimauanu alr.

Cocuklarda diz-gogiis pozisyonu (oturma) gorulebilir.
Bu pozisyonun amaci; sag ventrikile giden kan miktarini
azaltarak sag ventrikilin yukand hafifletmektir.

Parsiyel oksijen basincinin azalip, parsiyel karbondioksit
basincinin daha da arttigi durumlarda (6rn: aglama,
beslenme, egzersiz, defekasyon sirasinda tkinma gibi)
hipoksik speller gorulebilir.
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HIPOKSIK NOBET

Nébet; Hastalarda birdenbire eforla morlugun
artmasi, solunumun durmasi.

+ Sag ventrikil gikigindaki infindubuler kas
kitlesinin spazmi sonucu olustugu kabul edilir

Ne zaman Artar

v aglama,

v beslenme,

v' digkilama veya

v’ egzersiz sirasinda

v tasikardi,
v hipovolemi
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FALLOT TETRALOJISI (TOF)

* Konjenital kalp defektlerinin %10’unu
olusturmaktadir.

 Dort defektin kombinasyonu sonucu olusur.
Bunlar:

 Ventrikiler septel defekt
* Pulmoner stenoz
 Aortanin saga pozisyonu
 Sag ventrikil hipertrofisi

* Bazi cocuklarda 5. defekt te olabilir: ASD ya da
foramen ovale acikligi. Sag taraftaki basincin
fazla olmasi nedeniyle kan sagdan sola sant

yapar.
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Klinik Belirtiler ve Bulgular

Pulmoner stenozun derecesi bulgularin siddetini belirler.

Duktus arteriozusun kapanmasi ile birlikte bebekte hipoksi
ve siyanoz gelisir.

Polisitemi,

hipoksik spel,

metabolik asidoz,

blyumede gecikme,

comak parmak,

egzersize intolerans gelisebilir.

Cocuklar venoz sistemdeki kanin kalbe dontsunt azaltip
sag ventrikdll rahatlatmak icin diz-gégus pozisyonu alirlar.
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Tedavi

Hipoksik spell olursa cocuga diz-goglis pozisyonu verilir, cocuk
sakinlestirilir,
oksijen uygulanir ve IV olarak morfin ya da propranolol verilir.

Metobolik asidoz ve uzun siire biling kaybi gibi bulgularin izlenmesi
son derece onemlidir.

Total duzeltme genellikle 6 aydan dnce yapilir.
Sant ameliyatlari ise 6 aydan sonra semptomatik olarak yapilabilir.

Cocuklarin hepsi cerrahi tedavi ile diizeltilemez ancak yasam
kaliteleri ve yasam sureleri artirilir.

Aritmi ve sag ventrikll disfonksiyonu ameliyat sonrasinda gelisen
komplikasyonlardir.

Endokardite yonelik yasam boyu profilaktik tedavi uygulanir.



2) Pulmoner Atreazi

Oldukca ciddi bir bozukluktur, pulmoner arter tamamen
kapalidir ve sag ventrikilden pulmoner artere kan akimi
mumkun degildir.

Atrezi pulmoner kapak hizasinda ya da pulmoner arterde
olabilir.

Sag ventrikil kani triklspite dogru iter ve sag tarafta basincin
artmasi nedeniyle, kan foramen ovaleden, sagdan sola, sant

yapar.
PDA pulmoner kan akimini saglayabilecek tek acikliktir.
Fetal aciklik oldugu stirece oksijenlenme saglanabilmektedir.

Genellikle VSD ve TGA'da gorulir.
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Klinik Belirtiler ve Bulgular

* Siyanoz dogumda vardir.

* Takipne, dispne,

e tasikardi,

* konjestif kalp yetmezligi,

* hepatomegali,

e asidogz,

* hipoksik spell,

e comak parmak ve

* blyume bozuklugu gorulir.
PDA’ya bagl Gfarim vardir.

13.03.2020



Tanisal Islemler- Tedavi

EKG’de Sag atrial hipertrofi gorulebilir.

Ekokardiografi ile atrezi belirlenir ve degisen
vapilar gozlenir.

Laboratuvar testlerinde hemoglobin ve
hemotokrit duzeyleri yuksektir.

Cerrahi tedavi yapilana kadar patent duktus
arteriozusun acikhgini saglamak icin IV infizyonla
prostaglandin verilir.

Cerrahi tedavide subklavian ile pulmoner arter
arasina sant konulabilir ya da sag tarafin
yvapilandirilmasi saglanir.



Hemsirelik Girisimleri

Konjenital kalp hastaliklarinda hemsirelik bakiminin
amaci,

* vyenidoganin dikkatli bir bicimde fiziksel
degerlendirmesinin yapilmasi,

e kardiovaskuler fonksiyonun strdurtlmesi,

* ilaclarin uygulanmasi,

* blydmenin en ust dlizeyde tutulmasi,

* komplikasyonlarin 6nlenmesi,

* ameliyat 6ncesi ve sonrasi bakimlarin yapilmasi ile
e ailenin evde bakima hazirlanmasidir.
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