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Önsöz

K›lavuzlar, hekimlerin, belirli bir tan› veya tedavi girifliminin yarar ve zararlar›n›
tartabilmelerine yard›mc› olabilmek için, belli bir konu ile iliflkili tüm kan›tlar›
sunmay› amaçlar. Bu belgeler, klinikte, günlük karar verme süreçlerine yard›mc›
olmal›d›r.

Son y›llarda, çeflitli kurulufllar, Avrupa Kardiyoloji Derne¤i (European Society
of Cardiology-ESC) ve di¤er iliflkili dernekler taraf›ndan çok say›da k›lavuz
yay›nlanm›flt›r. Ulusal Dernekler’in internet sayfalar›nda bulunan ba¤lant›lar
arac›l›¤›yla, yüzlerce k›lavuza ulaflmak olas›d›r. Bu bolluk, k›lavuzlar›n, ancak
tart›flmas›z bir karar verme sürecinden geçilerek gelifltirilmifl olmalar› koflulunda
sa¤lanabilecek itibar ve geçerlili¤ini tehlikeye atmaktad›r. ‹flte bu nedenle, ESC
ve di¤er kurulufllar, k›lavuzlar haz›rlamak ve yay›nlamak için baz› önerilerde
bulunmufllard›r. Son raporlarda, bunlardan önsöz veya eklerde söz edilmektedir.

Her ne kadar, nitelikli k›lavuzlar gelifltirebilmek için gerekli standartlar
tan›mlanm›flsa da, 1985 ile 1998 aras›nda, hakemli dergilerde yay›nlanm›fl
olan k›lavuzlar konusunda yap›lan incelemeler, bunlar›n büyük ço¤unlu¤unda
bu standartlara uyulmad›¤›n› ortaya koymufltur. Bu nedenle, bu belgelerde yer
alan kurallar ve önerilerin, kolayca yorumlanabilecek bir formatta sunulmalar›
son derece önemlidir. Dolay›s›yla, bu kural ve önerilerin yürütülece¤i programlar
da iyi yönetilmelidir. K›lavuzlar›n, klinik uygulamalar›n kalitesini ve sa¤l›k
kaynaklar›n›n kullan›m›n› art›r›p art›rmad›¤›n› belirlemek için giriflimlerde
bulunulmufltur. Ayr›ca, t›bbi k›lavuzlar, yasal aç›dan da tart›fl›lm›fl ve incelenmifl
ve bunlar›n sonuçlar›, özel Çal›flma Gruplar› taraf›ndan belgeler halinde
yay›nlanm›flt›r.
Uygulama Kurallar› Komitesi (Committe for Practice Guidelines-CPG), Çal›flma
Gruplar›, uzman gruplar› veya uzlafl› panelleri taraf›ndan yeni K›lavuzlar ve
Uzman Uzlafl› Belgeleri’nin haz›rlanmas›n› denetler ve koordine eder. Bu komite
ayr›ca, bu k›lavuzlar veya beyanlar›n onaylanmas›ndan da sorumludur.
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1. Girifl

Çocuk kardiyolojisi ve kalp cerrahisi alan›nda son otuz y›lda elde edilen
baflar›lar ve geliflmeler nedeniyle, çok k›sa bir zaman içinde toplumda, konjenital
kalp hastal›¤› olan çocuklardan çok eriflkinler olacakt›r. Cerrahinin bu alanda
kullan›lmaya bafllanmas›ndan önce, konjenital kalp malformasyonlar› olan
çocuklar›n %20’sinden daha az›, eriflkin yaflama ulaflacak kadar uzun
yaflamaktayd›.1 Günümüzde ise, konjenital kalp hastal›¤›na ba¤l› ölümlerin
ço¤unlu¤u eriflkinlik döneminde olmaktad›r. Konjenital kalp hastal›¤› olan “yeni
hasta toplumu”, eriflkin ve çocuk kardiyolojisi fleklinde ayr›lm›fl olan geleneksel
uzmanl›k alanlar›na ve uygulamalar›na art›k uymamaktad›r. Eriflkin kardiyologlar›,
konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkin kiflilerdeki karmafl›k ve genifl boyutlu
sorunlarla bafla ç›kacak kadar donan›ml› de¤ildir. Buna karfl›l›k, çocuk
kardiyologlar›n›n da, çocuklara hizmet sunulan t›bbi bir ortamda, eriflkindeki
edinilmifl hastal›klarla bafla ç›kmalar› beklenemez. Günümüze de¤in, bu
hastalara bak›m hizmeti, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkin hastalar›n
karmafl›k t›bbi, cerrahi ve psikososyal gereksinimlerini yönetebilen birkaç hevesli
merkez taraf›ndan sunulmufltur. Ancak, birçok ülkede, henüz bu konuda organize
olabilmifl bir sistem bulunmamaktad›r. Oysa, klinik hizmette mükemmelli¤i
yakalamak, çocuklukta uygulanan yaklafl›m stratejilerinin uzun dönem sonuçlar›
hakk›nda bilgi toplayabilmek ve bu konuda e¤itim verebilmek için bu tür bir
düzenleme gerekmektedir.
Bu toplulu¤a iliflkin rakamlar›n bulunmamas›, tan›lar ve tedavinin yan› s›ra,
önlenmesi olas› t›bbi sorunlar›n ortaya ç›k›fl s›kl›klar›na ait bilgilerin olmamas›,
mevcut sistemin eksikliklerini aç›kça ortaya koymaktad›r. Çocuk ve eriflkin kalp
servislerinin yeniden bir araya getirilmesi ve özellikle de ergenler için pürüzsüz
bir ‘geçifl’ sa¤lanmas› gerekti¤i aç›kt›r.
Avrupa Kardiyoloji Derne¤i, ilk kez 1994’te, bu güçlük yaratan hasta grubunun
özel hizmet gereksiniminin fark›na varm›fl ve Yetiflkinde Konjenital Kalp Hastal›¤›
(YKKH) çal›flma grubunu kurmufltur. O tarihten bu yana, Avrupa’daki YKKH
toplulu¤u hem giderek büyümüfl hem de daha karmafl›k bir hal alm›flt›r. Bunun
ard›ndan, Kanada Kardiyovasküler Derne¤i (Canadian Cardiovascular Society),
1996’da, eriflkin konjenital kalp hastal›¤› konusunda bir uzlafl› konferans›
düzenlemifl ve bu toplant›da haz›rlanan rapor, bu hastal›¤a yaklafl›m konusundaki
en son geliflmeleri ve ilkeleri tan›mlamas› aç›s›ndan, de¤eri ölçülemez bir belge
niteli¤ini kazanm›flt›r.2 Amerikan Kardiyoloji Koleji (American College of
Cardiology), 2000 y›l›nda 32. Bethesda Konferans›’n›, konjenital hastal›¤›
olan eriflkinler konusunda düzenlemifl3 ve Avrupa Kardiyoloji Derne¤i de,
Avrupa’da, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin bak›m›na iliflkin unsurlar›
de¤erlendirmek ve bu konuda hizmet verecek kurulufllar›n donan›mlar›n› ve
konuya iliflkin e¤itim ve araflt›rma giriflimlerini düzenlemek ve gelifltirmek
amac›yla bu Çal›flma Grubu’nu oluflturmufltur.
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Çal›flma Grubu’nun üyeleri, Avrupa ve Kuzey Amerika’dan, yeni bilgi da¤arc›¤›n›
geniflletmek ve geçmiflte yap›lm›fl çal›flmalardan yeni öneriler gelifltirmek
amac›yla seçilmifl uzmanlar› kapsamaktad›r.
Çal›flma Grubu’nun sundu¤u raporun ilk bölümünde (1-6. k›s›mlar), konjenital
kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin sa¤l›k hizmetine iliflkin özel gereksinimleri
tart›fl›lmakta ve bu hastal›klara yaklafl›m›n ortak ilkeleri sunulmaktad›r. Bu ilkeler
aras›nda, çocukluktan eriflkinli¤e geçifl, uzmanlaflm›fl merkezlerin kurulmas›na
duyulan gereksinim, hizmet sunum a¤› modelleri ve t›bbi ve t›p d›fl› çal›flanlar›n
e¤itimi gibi konular bulunmaktad›r. ‹kinci bölümde (7. k›s›m), s›k rastlanan
lezyonlara yaklafl›m için, yap›land›r›lm›fl kurallar sunulmufltur. Bu kurallar,
panelistlerin uzlafl› sonucu vard›klar› görüflleri yans›tmaktad›r ve olabildi¤ince
kan›ta dayal›d›r. Mesle¤ini uygulayan klinisyene, ‘kullan›c› dostu’ bir yaklafl›m
ile yard›mc› olmalar› amaçlanm›flt›r. Bu yeni ortaya ç›kan t›p alan›nda, geçerli
birçok farkl› yaklafl›m›n bulundu¤unun ve kan›ta dayal› öneriler yapabilmek
için daha sa¤lam klinik çal›flmalar yap›lmas› gerekti¤inin fark›nday›z. Yine de,
yapt›¤›m›z ‘özetler’in yard›mc› olaca¤›na ve klinisyenlerin, yararl› bilgilere ‘bir
bak›flta’ ulaflabileceklerine inan›yoruz.
Bu raporun, konjenital kalp hastal›¤› olan ergen ve eriflkinlere hizmet veren
çeflitli profesyonel gruplar, yöneticiler ve sa¤l›k hizmetine kaynak sa¤layanlar
aras›nda iflbirli¤ini art›rmas› amaçlanm›flt›r. Konjenital kalp hastal›¤› olan
çocuklar›n tedavisi konusunda son otuz y›lda elde edilmifl olan büyük baflar›y›,
sonuca ulaflt›rabilmek için, bu Çal›flma Grubu’nun önerilerini uygulama
konusunda sürekli çaba göstermek gerekmektedir. Kat›l›mc›lar, yetiflkinde
konjenital kalp hastal›¤› konusunda henüz aç›kl›¤a kavuflmam›fl ve kesinlik
kazanmam›fl konular bulundu¤unu alçakgönüllülükle kabul etmekte ve bu güç
ama ümit vaat eden konuda yeni geliflmelere imza atmak için var güçleriyle
çal›flmaktad›rlar.

YETÜÞKÜNLERDE KONJENÜTAL KALP HASTALIÚINA YAKLAÞIM

6



7

1.1 YKKH toplumunun büyüklü¤ü ve yap›s›
Günümüzde, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkin toplumunun boyutu ve
yap›s›na iliflkin, dikkati çekecek kadar az veri bulunmaktad›r. Günümüze de¤in,
bu alana iliflkin sa¤l›k hizmetinin planlanmas› ve kaynak aktarma ifllemleri,
büyük oranda, bebeklikteki konjenital kalp hastal›¤› insidans› ve çocukluk
boyunca sa¤ kalma oran›na iliflkin tahminlere ve bunlar›n yan› s›ra, atriyal
septal defekt, koarktasyon, Ebstein anomalisi veya çocukluk, ergenlik ya da
eriflkinlik döneminde ilk kez tan›mlanabilen konjenital düzeltilmifl transpozisyon
gibi ‘yeni’ olgular›n say›s›na dayand›r›lm›flt›r. Bethesda Konferans›’nda bu tür
tahminler yay›nlanm›flt›r ve yans›t›lan rakamlar›n genifl güven aral›klar›
vurgulanm›flt›r.3 Hastalar›n ço¤unun, hatta kompleks defektleri olanlar›n bile,
uzmanlaflmam›fl kliniklere baflvurmalar› veya izlem s›ras›nda ortadan kaybolmalar›
nedeniyle, ‘gerçek’ rakamlar›n elde edilmesi güç olmufltur.4 Örne¤in, Hollanda’da,
konjenital kalp hastal›¤› olan
20 000 yetiflkinin bulundu¤u tahmin edilmekle birlikte, bunlar›n sadece 8000’i
hastane kliniklerinde görülmektedir.5
Bu toplulu¤un giderek büyümesinin yan› s›ra, kompleks lezyonlar› olan hastalar›n
oran› da giderek artmaktad›r. Hizmet planlamas›, konjenital kalp hastal›¤›
bulunan ve uzman bak›m›n›n mutlaka gerekli oldu¤u yetiflkinlerin say›s›na
dayan›larak yap›lmal›d›r. Daha basit lezyonlar› (örn., küçük ventriküler septal
defekt, onar›lm›fl atriyal septal defekt, hafif pulmoner stenoz, biküspit aort
kapa¤›) olan birçok hasta, eriflkinlere hizmet veren genel kalp birimlerinde
veya uzmanlaflm›fl birim ile ortaklafla yönetilebilir. Bu raporda, hizmete iliflkin
öneriler üç düzeyde s›n›flanm›flt›r (1. düzey sadece uzmanlaflm›fl birimde izlem;
2. düzey bilgilendirilmifl yerel eriflkin birimi ile ortak hizmet; 3. düzey ço¤unlukla
uzmanlaflmam›fl hizmet). Konjenital kalp hastal›¤› ve sadece uzmanlaflm›fl
hizmeti veya genel bir eriflkin kalp klini¤i ile yak›n iletiflimi gerektiren düzeyde
kompleks lezyonlar› olan yetiflkinlerin oran›n›n %25-50 oldu¤u tahmin edilmektedir.
‹ngiltere’nin Kuzeydo¤u Bölgesi’nde yak›n zamanda yap›lan bir çal›flmada,
konjenital kalp hastal›¤› olup, eriflkinlik dönemine kadar yaflam›n› sürdürebilecek
olan hastalar›n ve uzman taraf›ndan bak›m gerektirecek olanlar›n say›s›n›n
tahmin edilmesi amaçlanm›flt›r. Bu çal›flmada, konjenital kalp hastal›¤›na iliflkin
bir veritaban›n›n 10 y›ll›k bir dönemi (1985-1994) boyunca edinilmifl veriler
ve yay›nlanm›fl çal›flmalarda, belirli lezyonlar için öngörülen sa¤kal›m süreleri
esas al›nm›flt›r. Elde edilen sonuçlar, Birleflik Krall›k nüfusuna uyarland›¤›nda,
konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin say›s›ndaki y›ll›k art›fl›n yaklafl›k 1600
olaca¤› ve bunlar›n 800’ünde uzmanlaflm›fl izlem gerekece¤i ortaya ç›km›flt›r.6
Konjenital kalp hastal›¤› olan ve özel lezyonlar› bulunan yetiflkinlerin say›s›,
do¤umdaki insidansa, çocukluktaki ölüm oran›na ve geç ölüm oran›na ba¤l›d›r.
Konuya iliflkin kesin rakamlar›n bulunmamas› nedeniyle, basit bir program
gelifltirilmifltir. Buna göre, ak›beti belirleyen bu unsurlar›n her birine iliflkin
tahminler girilerek, geç sa¤kal›m oran› konusunda bir tahmin yap›labilir. Bu
program, ESC internet sitesinde mevcuttur (Ek 2) ve kaynak gereksinimlerinin
ve fon oluflturma ifl ler inin planlanmas›nda yararl ›  olacakt ›r .
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Avrupa Kardiyoloji Derne¤i, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin Avrupa’daki
say›s›n› belirleyebilmek aç›s›ndan, 24 ülkede bir çal›flma öngörmüfltür; ancak
gerekli veritaban›na çok az say›da ülkenin sahip oldu¤u anlafl›lm›flt›r.
Kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin oluflturdu¤u karmafl›k toplumu yönetebilmek
için, uzmanlaflm›fl merkezlerin kurulmas›, öncelikli bir konudur. Bu merkezler,
daha büyük yafltaki hastalarda konjenital ve edinilmifl kalp hastal›klar› aras›ndaki
etkileflim gibi, kardiyolojinin yeni alanlar›nda araflt›rmalar yap›labilmesi için
bir temel oluflturacakt›r. Uzmanlaflm›fl merkezler, hem genel kardiyoloji hem
de birinci basamak sa¤l›k hizmetinde, yerel, bölgesel ve bölgeler üstü düzeyde
önemli bir hiyerarflik yere sahip olan yerel hekimleri d›fllamamal›d›r. Bu raporda,
bu tür bir hizmet sunumu modelinden söz edilmifltir; bu modelin, Avrupa
ülkelerinin her birinde, halihaz›rda iflleyen farkl› sa¤l›k hizmeti sistemlerine
uyacak flekilde de¤ifltirilmesi gerekebilir.

2. Sa¤l›k hizmetinin düzenlenmesi
2.1 Çocu¤a sa¤l›k hizmetinden, eriflkine sa¤l›k hizmetine geçifl
Çocuk kardiyolojisi klini¤inden eriflkin servisine geçiflin ayarlanmas›, özellikle
güçlük arz eden bir durumdur.7 ‘Ergenlik’, kesin yafl s›n›rlar› olmayan bir
dönemdir ve hastan›n entelektüel ve duygusal geliflimine ve yandafl hastal›klar
gibi baflka konulara ba¤l› olarak, bir miktar esneklik gerektirir.7 Hastan›n ve
ailesinin duydu¤u endifleyi ve hizmet sunumunun zarar görme olas›l›¤›n› en
aza indirmek için, uzmanlaflm›fl bir geçifl klini¤inin bulunmas› özellikle tercih
edilir. Konjenital hastal›¤› olan yetiflkin toplumuna baflar›l› bir hizmet sunman›n
ilk
basama¤› budur ve bu konuda afla¤›daki öneriler yap›labilir:

1- Çocuk kardiyologlar›, hasta ve aileleri, çocuk 12 yafl civar›nda iken,
esneklik pay› b›rakarak, 14-16 yafllar›na geldi¤inde geçifl klini¤ine aktar›m
konusunda bilgilendirmelidir. Bunun ard›ndan, eriflkin klini¤ine aktar›m ise,
yine esneklik pay› b›rakmak suretiyle, 18 yafl civar›nda gerçeklefltirilebilir. Her
çocuk kalp birimi, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler için hizmet veren
uzmanlaflm›fl bir merkez ile nas›l bir ba¤lant› oluflturaca¤›n› kararlaflt›rmal›d›r.
2- Hasta ve ailesi, uzun izlem y›llar› boyunca, çocuk kardiyolo¤u ile s›k› bir
ba¤ oluflturmufl olacakt›r. Bu nedenle, çocuk kardiyolo¤unun, geçifl servisinde,
eriflkin kardiyolo¤u i le iflbir l i¤i içinde çal›flmas› uygun olur.
3- Geçifl klini¤inde, yönetimin ve di¤er sa¤l›k personelinin deste¤i de gereklidir.
Uzman hemflire, kilit kiflilerden biridir ve ergen ve ailelerine dan›flmanl›k verme
konusunda deneyimli ve nakil ifllemleri konusunda sorumlu olmal›d›r.
4- Hasta ve ailesine, nakil iflleminden önce, ayr›nt›l› bir yaz›l› plan verilmelidir.
Bu planda, çocukluktaki tedaviye iliflkin önemli bilgiler bulunmal›d›r (geçmiflte
yap›lan giriflimler veya operasyonlar gibi). Bu ifllem, her bir hastan›n entelektüel
ve olgunluk düzeyine göre düzenlenmesi gereken bir e¤itim sürecinin bir
parças›d›r. Ergen ve ailesi, kalbin durumunu, hizmet gereksinimlerini ve prognozu
tam olarak anlamal›d›r.
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Özellikle de kullan›lan ilaçlar, bunlar›n olas› yan etkileri ve di¤er ilaçlarla (alkol
dahil!) etkileflimleri bilmeli ve endokardit profilaksisi konusunda ayr›nt›l› bir
flekilde bilgilendirilmelidirler. Ayr›ca, egzersiz, do¤um kontrolü, gebelik, kariyer
planlamas›, yolculuk ve sosyal güvence konusunda da yönlendirilmeye gereksinim
duyarlar. Hasta ve ailesi, hastan›n durumuna iliflkin olarak gelecekte ortaya
ç›kabilecek komplikasyonlar ve olas› ek belirtiler aç›s›ndan uyar›lmal›d›r. Tüm
bunlar›n yan› s›ra, uygun flekilde t›bbi yard›m alabilmek için, eriflkin sa¤l›k
hizmeti sisteminde, hem bölgesel düzeyde hem de kendi bölgelerinin d›fl›ndayken
(çal›flmalar s›ras›nda iflte veya yolculukta) nas›l bir yol izlemeleri gerekti¤i
konusunda ayr›nt›l› olarak bilgilendirilmelidirler. Tüm bu ifllemler dikkatlice ve
duyarl› bir biçimde yap›lmal› ve birkaç ziyarette tamamlanmal›d›r. Hasta,
sadece kardiyolog ile de¤il, ayn› zamanda uzman hemflire ile de özel görüflme
yapabilmelidir. Birçok çocuk, ebeveynlerin afl›r› koruyucu tutumlar› ve kendileriyle
do¤rudan görüflülmemesi nedeniyle, durumlar›n›n yeterince fark›nda olmadan
ergenlik dönemine ulafl›r. Ebeveynler, çocuklar›n› serbest b›rakma konusunda
s›kl›kla güçlük yaflarlar ve ergenin, ba¤›ms›z bir birey olarak yetiflmesini
sa¤layabilmeleri için, yard›m almalar› gerekir. Do¤um kontrolü, aile planlamas›,
gebelik, hastal›¤›n yineleme riski ve spor gibi hassas konularda konuflabilmeleri
için onlara zaman verilmelidir.
5- Hastan›n t›bbi yönetimine (izlem dahil) iliflkin dikkatle haz›rlanan plan,
hastan›n durumu ve prognozuna, e¤itimine ve yerel t›bbi hizmetlerin ulafl›labilir
olup olmamas›na dayanmal›d›r. Birim protokolleri bu aç›dan son derece
yararl›d›r ve bu plan, birinci basamak hekimine ve hastayla ilgilenen di¤er
hekimlere de (örn., üniversitenin sa¤l›k hizmeti birimleri) iletilmelidir. Bu ifllem,
kalple iliflkili olmayan cerrahi giriflimlerde ve acil durumlarda özellikle önem
tafl›maktad›r. Geçifl evresinde, yak›n iliflki ve iyi iletiflim son derece önemlidir.
6- Hizmet geçifli, hem hasta hem de t›bbi çal›flanlar aç›s›ndan yavafl bir ifllem
olmal›d›r. Hastay›, bunalt›c› miktarda bilgilerle bombalamaktan kaç›n›lmal›d›r;
çünkü bu tür bir yaklafl›m, hastan›n durumunu reddetmesine ve sa¤l›k merkezine
gelmemesine neden olabilir. Çocuk ve eriflkin kardiyoloji uzmanlar› (hem t›bbi
hem de cerrahi) aras›nda bilgi al›flveriflini sa¤lamak aç›s›ndan f›rsat yarat›lmal›
ve hem geçifl hem de eriflkin kliniklerinden, çocuk kardiyolojisi ekibine geribildirim
yap›lmal›d›r.

2.2 Uzmanlaflm›fl merkez a¤› ve sevk yollar›
2.2.1 Mevcut durumun gözden geçirilmesi
Avrupa’da veya di¤er ülkelerde, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin
birço¤unun sa¤l›k gereksinimleri yeterince karfl›lanamamaktad›r. Bu hizmetin
iyilefltirilmesinde iki önemli engel flunlard›r:
1- Afla¤›da tan›mlanan niteliklere sahip e¤itimli ve deneyimli uzmanlar›n yeterli
olmamas›
2- Nitelikli sa¤l›k hizmeti sa¤lamak amac›yla ulusal ve bölgesel çabalar›
sürdüren uzmanl›k merkezlerinin say›s›n›n yetersiz olmas›.
Sa¤l›k hizmeti, bölgesel olarak ve yap›land›r›lm›fl hiyerarflik bir düzende
sunulmal›d›r.
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Tam hizmet veren belli bafll› ‘merkezler’in kurulmas›, bu topluma halihaz›rda
hizmet veren k›smi donan›ml› ‘merkezler’in bollu¤u ile bir çeliflki yaratacakt›r.
Etkin bir hizmet sa¤layabilmek için, bu büyük merkezlerde, performans düzeylerini
art›racak ve sürdürecek denli çok say›da hasta olmal› ve ifllem yap›lmal›d›r.8
Hastaya verilen hizmeti en iyi düzeye ulaflt›rabilmeyi amaçlayan bu tür koordine
edilmifl bir çal›flmay› gerçeklefltirebilmek için, hükümetlerin ve profesyonel
kurulufllar›n önderli¤i gerekmektedir.

2.2.2 Çözümün bafllang›c›
Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlere verilen sa¤l›k hizmetinde yeterli e¤itim
ve deneyime sahip eleman say›s›n›n yetersiz oldu¤u göz önüne al›nd›¤›nda,
bu tür bir ifli uzmanlaflm›fl merkezlerde yürütebilecek yetenekli elemanlar›n
yetifltirilmesi ve istihdam› ile ifle bafllanmas› gerekti¤i ortaya ç›kmaktad›r. Bu
süreç, klinik hizmet sunumunda mükemmeliyeti sa¤layacak bir odak teflkil
etmenin yan› s›ra, e¤itim ve araflt›rmaya da olanak tan›yacakt›r.
Uzmanlaflm›fl birim, eriflkinler için hizmet veren bir ortamda ve birçok disiplinlerden
destek alacak flekilde yerleflmifl olmal› ve çocuk kardiyolojisi gruplar› ile iliflki
içinde bulunmal›d›r. Asl›nda, çocuk kardiyolojisi konusunda uzmanlaflm›fl
merkezlerin tümü, hastalar›n, yetiflkin konjenital kalp hastal›¤› servislerine uygun
flekilde nakledilmesi için gerekli yollar› tan›mlam›fl olmal›d›r. Uzmanlaflm›fl her
merkez, 5-10 milyon kifliden oluflan bir toplulu¤a hizmet vermeli ve yerel t›bbi
toplumlar› içinde ifllev görmelidir. Kardiyologlar ve birinci basamak hekimleri,
uzmanlaflm›fl merkezler ile bir sevk iliflkisi oluflturmak üzere teflvik edilmelidir;
buna, telefon ile dan›flmanl›k, resmi olmayan konsültasyon ve h›zl› konsültan
sevkinin yan› s›ra, hasta izleminde iflbirli¤i de (uzmanlaflm›fl merkezde, konjenital
kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin yönetimi konusunda e¤itilmifl kardiyologlar,
kardiyak cerrahlar, anestezistler ve yo¤un bak›m elemanlar›n›n dahil oldu¤u
bir ekip bulunmal›d›r) dahildir. Kardiyolog, ekokardiyografi (transözofajiyal
ekokardiyografi dahil) ve tan› amaçl› kardiyak kateterizasyona al›flk›n olmal›
ve her merkezde en az›ndan bir kardiyolo¤un, giriflimsel kateterizasyon
konusunda deneyimi bulunmal›d›r. Ayr›ca, konjenital kalp hastal›¤›nda aritminin
yönetimi, kalp pili uygulamas›, ablasyon ve defibrilatör yerlefltirilmesi konusunda
deneyimi olan bir elektrofizyolo¤a da kolay ulafl›m sa¤lanmal›d›r. MR ve BT
görüntüleme ifllemleri mutlaka uzmanlar taraf›ndan yap›lmal›d›r. Di¤er
uzmanlaflm›fl bölümler ile yak›n iliflki içinde olunmal› ve özellikle de yüksek
riskli gebeliklerin yönetimi için, obstetri servisi ile ba¤lant› kurulmal›d›r. Konjenital
kalp malformasyonlar› konusuyla ilgili bir kardiyak patolog ile iletiflim içinde
olunmas› özellikle tercih edilir. En az›ndan iki kalp cerrah› (s›kl›kla çocuk
kardiyolojisi birimlerine de hizmet verir) ve uygun anestezistler ile yo¤un bak›m
ve cerrahi ekipleri bulunmal›d›r. Bir organ aktar›m› merkezi ile de ba¤lant›
sa¤lanmal›d›r. Uzmanlaflm›fl hemflireler son derece önemlidir ve çeflitli unsurlar›
bir araya getiren ‘yap›flt›r›c›’ görevi üstlenmelerinin yan› s›ra, hastaya sunulan
hizmette mükemmel düzeye ulafl›lmas›n› da sa¤larlar.
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Birim elemanlar›n›n tümü, yatan ve ayakta izlenen hastalar için uygun donan›ma
ve hem giriflimsel hem de giriflimsel olmayan yöntemlerin tamam›na sahip,
sadece bu ifle vakfedilmifl bir ortamda çal›flacaklar›n›n bilincinde olmal›d›r
(afla¤›ya bak›n›z).

2.3 Hastaya hizmetin sunulmas›
Hastalar, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlere hizmet veren bölüme, aç›k
bir yönetim ve izlem plan› ile nakledilmelidir (2.1’e bak›n›z). Tüm hastalar,
ekip ile bir iliflki kurulabilmesi ve yeni ortama uyum sa¤layabilmeleri amac›yla,
ilk konsültasyonda, uzmanlaflm›fl eriflkin kalp servisinde en az bir kez görülmelidir.
Bu ifllem, kilit ifllevi gören bu dönemde, hastalar›n izleme gelmeme olas›l›¤›n›
azaltacakt›r.
Bunun ard›ndan, hasta izlemi hizmeti, üç düzeyde s›n›flanabilir:

1. Sadece uzmanlaflm›fl merkezden hizmet almas› gereken hastalar
2. Uygun bulunan genel eriflkin kalp servisleriyle ortak olarak hizmet verilebilecek
hastalar
3. Uzmanlaflmam›fl kliniklerde (gerekli oldu¤unda uzmanlaflm›fl hizmete
ulafl›labilecek flekilde) yönetilebilecek hastalar.

Bu düzeyler, bu bölümün 7. k›sm›nda belirtilen, özel lezyonlar için bak›m
önerileri bafll›¤› alt›nda kullan›lm›flt›r.
Konjenital kalp hastal›¤› olup, uzmanlaflm›fl merkezde görülmesi gereken
hastalar, erken ölüm, yeniden operasyon geçirme veya hastal›klar›na ba¤l›
komplikasyon geliflme olas›l›¤› bulunanlar ve hastal›klar› genel kardiyologlar
taraf›ndan iyi bilinmeyenlerdir. Konjenital kalp defektine ba¤l› yeni bir klinik
sorunu ortaya ç›kan tüm hastalar, yeniden de¤erlendirilmek üzere uzmanlaflm›fl
birime gönderilmelidir. Hatta, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkine herhangi
bir giriflim yapmadan önce, uzmanlaflm›fl birim ile konsültasyon yap›lmal›d›r.
Görünüflte zarars›z olan bir ifllem (örn., bir Eisenmenger hastas›nda kalple
iliflkili olmayan cerrahi giriflim) s›ras›nda bir felakete yol açmamak için tek
gereken ifllem bir telefon görüflmesi olabilir.

2.3.1 Yaklafl›m önerileri
ESC’nin YKKH Çal›flma Grubu’nun Avrupal› temsilcileri, bu rapordan önce
yay›nlanan ve bu hastalar›n yönetimine iliflkin belgenin haz›rlanmas›nda önemli
katk›lar› olmufltur.2,3 Bu tür bilgilere ulaflmak isteyen hekimler ve hastalar,
halihaz›rdaki Çal›flma Grubu’nun önerilerini www.achid-library.com adresinde
veya ESC’nin internet sitesinde (www.escardio.org) bulabilirler. Bu adreslerde,
belli bafll› hastal›klara iliflkin maddeler halinde özetler, yaklafl›m önerilerini ve
konuya iliflkin destekleyici kaynaklar› da içerecek flekilde bulunmaktad›r. Bu
alanda uygun flekilde e¤itilmifl ve deneyimli insan gücü eksikli¤ini gidermek
amac›yla, sa¤l›k hizmetinin bölgesel dayanak noktalar›n› oluflturacak profesyonel
ekiplerin bir araya getirilmesi için eleman toplama ve e¤itme çabalar›,
gecikmeden bafllat›lmal›d›r.
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3. Pratisyenlerin, yetiflkinde kalp hastal›¤› konusunda e¤itilmesi
Avrupa’daki, kardiyolojide e¤itim ulusal k›lavuzlar›n›n birço¤unda, konjenital
kalp hastal›¤› konusunda e¤itim gereksinimi vurgulanm›fl olmakla birlikte,
kardiyologlar›n ço¤u, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler konusunda
neredeyse hiçbir deneyim ve bilgiye sahip de¤ildir. Bu nedenle, birimlerin
ço¤unda ifller, konu ile ‘ilgili’ eriflkin kardiyologlar› ile birlikte çal›flan çocuk
kardiyologlar› taraf›ndan yürütülmektedir. Bu durumu düzeltmek amac›yla,
giderek say›lar› artmakta olan eriflkin hastalar için uzmanlaflm›fl birimlerde
çal›flacak elemanlar›n e¤itim gereksinimlerinin bir an önce tan›mlanmas› ve
uygulamaya konulmas› gerekmektedir. Uygun niteliklere sahip uzman
kardiyologlar, çocuk kardiyolojisi veya eriflkin kardiyolojisi alan›nda yetiflmekte
olan kardiyologlar aras›ndan seçilebilir. Bu kifliler, afla¤›daki bilgi ve becerilere
sahip olmal›d›r:

• Konjenital kalp malformasyonlar› ve bunlar›n bebeklik ve çocuklukta yönetimi
konusunda uzmanlaflm›fl olma
• Eriflkinde genel t›p ve kalp d›fl› tan›lar alan›nda uzmanlaflm›fl olma
• Koroner arter hastal›¤›na yaklafl›m da dahil olmak üzere, eriflkin kardiyolojisi
konusunda uzmanlaflm›fl olma
• Eriflkinlerde, konjenital kalp hastal›klar›yla iliflkili olarak, afla¤›daki ifllemlerde
beceri sahibi olma:

Ekokardiyografi (transözofajiyal dahil olmak üzere)
Kalp kateterizasyonu
Kalp pili uygulamas› ve elektrofizyoloji
Ameliyat sonras› bak›m

• Gebelikteki fizyolojik de¤ifliklikler konusunda bilgi sahibi olma
• Ergenli¤in psikososyal yönleri hakk›nda bilgi sahibi olma
• Konjenital kalp hastal›¤› olan ergen ve eriflkinlere yaflam biçimi dan›flmanl›¤›
konusunda uzmanlaflm›fl olma
• Klinik araflt›rma yöntemleri konusunda uzmanlaflm›fl olma

Uzmanlaflm›fl merkezde, genç hastalar için daha kolay ve pürüzsüz bir geçifl
sa¤lamak ve daha yafll› hastalardaki edinilmifl sorunlar için daha iyi bir hizmet
sunabilmek için, hem çocuk hem de eriflkinlere sa¤l›k hizmeti sunan bireylerin
e¤itilmesinde yarar vard›r.

Baz› ülkelerde, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlere sa¤l›k hizmeti
sunacak uzmanlar›n yetifltirilmesi için, e¤itim programlar›n›n tan›mlanmas›
konusunda çal›flmalar sürdürülmektedir. Çocuk kardiyolojisi alan›ndan gelenlerin
e¤itimi için afla¤›daki unsurlar öngörülmektedir:4

• Genel çocuk kardiyolojisinde 3 y›l
• Genel t›p ve eriflkin kardiyolojisinde 6-12 ay
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• Yetiflkinde konjenital kalp hastal›¤› konusunda uzmanlaflm›fl bir merkezde
en az 12-18 ay
• Yetiflkinde konjenital kalp hastal›¤› konusunda akademik kariyer yapmay›
amaçlayanlar için, araflt›rma veya uzmanlaflma e¤itimi için ek bir y›l

E¤itimin özellikle kapsamas› gereken konular flunlard›r:

1- Eriflkinlerde s›k rastlanan, iskemik kalp hastal›¤›, hipertansiyon, aritmiler gibi
kalbe iliflkin sorunlar ve bunlar›n tedavileri
2- Koroner anjiyografi (koroner anjiyoplastinin ö¤renilmesi gerekmez)
3- Konjenital kalp hastal›klar›na iliflkin operasyonlarla ba¤lant›l› aritmilerin
tan›nmas› ve yönetimi
4- Kalp pillerinin yönetimi ve özellikle yerlefltirilmelerine iliflkin deneyim. ‹mplante
edilmifl kalp defibrilatörlerinin yönetimi
5- Orta yafll› ve yafll› hastalara yaklafl›m
6- Gebelikte, kalple iliflkili hastal›klara ba¤l› sorunlar ve ilaçlar›n, hasta ve fetüs
üzerindeki etkisi
7- Çeflitli gebelikten korunma yöntemlerinin endikasyon ve kontrendikasyonlar›na
iliflkin bilgi
8- Hem opere edilmifl hem de edilmemifl çeflitli konjenital kalp bozukluklar›nda
egzersiz ile ilgili öneriler ve varsa, bunlarla iliflkili k›s›tlamalar
9- Motorlu tafl›tlar›n kullan›m›na iliflkin öneriler
10- Opere edilmifl ve edilmemifl çeflitli konjenital kalp hastal›klar› olan hastalarda,
yaflam sigortas› ve sosyal güvenceye iliflkin bilgiler
11- Mesleki öneriler

Eriflkin kardiyolojisi zeminine sahip adaylar için e¤itim önerileri flunlard›r:

• Genel t›p da dahil olmak üzere genel kardiyolojide üç y›l
• Etkin bir cerrahi ve kateter giriflimi program› olan bir merkezde bir y›l çocuk
kardiyolojisi
• Yetiflkinde konjenital kalp hastal›¤› konusunda akademik kariyer yapmay›
amaçlayanlar için, uzmanlaflm›fl bir YKKH merkezinde en az 12-18 ayl›k e¤itim
• Gerekli oldu¤u taktirde, araflt›rma veya uzmanl›k e¤itimi için ek bir y›l

E¤itimin özellikle kapsamas› gereken konular flunlard›r:
1- Konjenital kalp malformasyonlar› ve ekokardiyografi üzerine temel dersler
2- Bebek ve çocuklarda, operasyondan önce ve sonra ekokardiyografi konusunda
deneyim. En az 250 ekokardiyografi incelemesi ve buna ek olarak, 25
transözofajiyal ekokardiyogram yap›lmal›d›r.
3- S›k görülen konjenital kalp anomalilerinde kalp kateterizasyonu ve anjiyografi
konusunda deneyim. En az 100 ifllem ba¤›ms›z olarak gerçeklefltirilmelidir.
4- Konjenital kalp hastal›¤›nda giriflimsel ifllemlere aflina olma; en az 25 ifllem
yapm›fl olma
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5- Konjenital kalp hastal›¤› olan en az 300 hastan›n yönetimine dahil olma
ve sorumlulu¤unu alma. Bunlar aras›nda, operasyondan sonra erken dönemde
bulunan hastalar ve uzun süreli izlem s›ras›nda de¤erlendirilenler bulunmaktad›r
6- Çocuk kardiyologlar› ve kalp cerrahlar›n›n haftal›k konferanslar›na ve bölümün
e¤itim etkinliklerinin tümüne kat›l›m
7- Genetik özellikler hakk›nda bilgi sahibi olma ve genetik dan›flmanl›k yapabilme
8- Ergenli¤in, okul, zorbal›k etme, seks ve ilaç kullan›m› gibi çeflitli psikososyal
sorunlar› hakk›nda bilgi sahibi olma
9- Mesleki öneriler
10- Konjenital kalp hastal›¤›nda gebelik s›ras›nda gözlenen sorunlar
11- Konjenital kalp hastal›¤›nda do¤um kontrolüne iliflkin öneriler

Yetiflkinde konjenital kalp hastal›¤› konusunda uzmanlaflm›fl hekimin,
uzmanlaflmam›fl merkezlerdeki kardiyolog ile ortak çal›flaca¤› tahmin edilmekte
ve bu nedenle, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler konusuna ‘ilgi’ duyan
eriflkin kardiyologlar›na e¤itim planlanmas› önerilmektedir. Bu kardiyologlar,
normal e¤itimlerine (ekokardiyografi ve giriflimsel olmayan görüntüleme de
dahil) ek olarak, afla¤›daki ifllemleri de yapacakt›r:

• Uzmanlaflm›fl bir YKKH merkezinde, 6 ayl›k tam zamanl› e¤itime eflde¤er
bir süre geçirecek
• ‹ki y›ll›k bir süre içinde, uzmanlaflm›fl merkezdeki >20 YKKH klini¤ine devam
edecek
• Uzmanlaflm›fl bir merkez ile do¤rudan iliflki kurarak ve CME’nin onaylad›¤›
e¤itim programlar›na kat›larak beceri edinecek

Bu flekilde, bilgilendirilmifl eriflkin kardiyolo¤u ile uzmanlaflm›fl merkez aras›nda
esnek bir etkileflim oluflturulacak ve hastaya sunulan hizmet ve hasta memnuniyeti
en üst düzeye ulaflacakt›r.
Avrupa kurulunun, kardiyoloji uzmanl›¤› için, kardiyologlar›n (çocuk veya
eriflkin kardiyolojisi zeminine sahip), YKKH konusunda gerekli e¤itimi ald›klar›n›
belirten resmi bir sertifikaland›rma süreci oluflturmalar› önerilir.
Uzmanlaflm›fl merkezlerde çal›flan cerrahlar›n e¤itim gereksinimleri de halihaz›rda
ayr› bir komite taraf›ndan gözden geçirilmektedir. Bu cerrahlar, konjenital kalp
hastal›¤› olan yetiflkinlerin cerrahisi konusunda deneyim kazanmadan önce,
konjenital ve edinilmifl kardiyovasküler hastal›klar konusunda genifl bir deneyime
sahip olmal›d›r. Çocukta kalp cerrahisine iliflkin sa¤l›k hizmeti, beceri gelifltirmek
ve sonuçlar› ideal düzeye ulaflt›rabilmek için gerekli en az say›da cerrahi
giriflimin yap›ld›¤›ndan emin olabilmek amac›yla, birçok ülkede yeniden
düzenlenmekte ve merkezilefltirilmektedir.8
Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler için uzmanlaflm›fl birimlerin kurulmas›,
elemanlar›n yetifltirilmesi ve araflt›rma olanaklar›n›n sunulmas› için bir ortam
sa¤layacakt›r. Bu dar, ancak geliflmekte olan yan dalda, merkezler aras›nda
hem uluslararas› hem de ulusal iflbirl i¤i yap›lmas› gereklidir.
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Bu iflbirli¤i, e¤itim alanlar›n, yap›land›r›lm›fl e¤itim programlar› uyar›nca,
merkezler aras›nda dönüflümlü çal›flmalar›na olanak tan›yacakt›r.
Kesin e¤itim programlar›n›n ve akreditasyonun benimsenmesi ve hasta bak›m›
ve elemanlar›n gelifltirilmesi için uzmanlaflm›fl ortamlar›n sa¤lanmas›, konjenital
kalp hastal›¤› olan yetiflkinler için tam teflekküllü bir klinik hizmetin
sa¤lanabilmesinde kilit unsurlard›r.

4. T›bbi konular
4.1 Ventrikül ifllevleri
Kalp hastal›¤› olan herhangi bir hastan›n operasyondan önce
de¤erlendirilmesinde, perioperatif yönetiminde ve operasyondan sonraki
izleminde, ventrikül performans›n›n do¤ru ölçülmesi, önemli bir unsurdur. Ancak
halihaz›rda, edinilmifl kalp hastal›¤› olan eriflkinlerin çift ventriküllü dolafl›m›nda,
sol ventrikül (SoV) ifllevini ölçmek için kullan›lacak ideal yöntem, yol veya
göstergenin ne oldu¤u konusunda bir uzlafl› sa¤lanamam›flt›r. Bu durum,
konjenital kalp hastal›¤› olanlarda daha da vahimdir. Bu tür hastalarda, ventrikül
geometrisindeki anormallik, geçirilmifl cerrahi giriflimin etkileri, ola¤an d›fl›
yükleme koflullar›, kronik hipoksemi vb. ö¤eler, anlaml› bir analizi imkans›z
hale getirmeye katk›da bulunmaktad›r. Ayr›ca, bu hastalarda, sa¤ ventrikül
(SaV) ifllev bozuklu¤u, en az SoV ifllevi kadar hatta daha fazla önem tafl›yabilir
ve benzer flekilde, konjenital anormalliklerle iliflkili dolafl›m bozukluklar›n›n
etkisi alt›nda kalabilir. Yine de, her ne kadar kesin olmasa da, ifllevsel
performans›n de¤erlendirilmesi, giriflimin zamanlamas› ve al›nan yan›t›n
çözümlenmesi, bu hastalar›n bak›m›nda temel unsurlard›r.
Her ne kadar eriflkinde konjenital kalp hastal›¤› alan›, uzmanl›k dal›n›n s›n›r
çizgilerinden birini teflkil etse ve birçok yönden giriflimsel olsa da, bu alan ile
ilgili yan dallar, niceliksel transtorasik ve transözofajiyal eko Doppler, manyetik
rezonans görüntüleme, radyonüklid perfüzyon analizi, derecelendirilmifl egzersiz
ifllevi ve giriflimsel hemodinamik de¤erlendirme gibi konularda uzmanl›k
gerektirmektedir. Genel eriflkin veya çocuk kardiyolojisi hizmetleri aras›nda
çak›flma olma olas›l›¤› bulunsa da, testlerin özel ayr›nt›lar› ve sonuçlar›n
yorumlanmas›, yetiflkinde konjenital kalp hastal›¤› konusunda yeterli deneyim
gerektirecektir.

4.1.1 Eko-Doppler
SoV k›sa eksen ifllevi için parasternal ve SaV ve SoV uzun eksen ifllevleri ve
Dopler çal›flmalar› için apikal dört-boflluk transtorasik eko-pencerelerinin elde
edilmesi nadiren güçlük yaratmaktad›r. Edinilmifl kalp hastal›¤›nda sistolik ve
diyastolik ifllev bozuklu¤unda uygulanan ölçümlerin birço¤u, ‘düzeltilmifl’ çift
ventriküllü dolafl›ma uyarlanabilirse de, bu konuda çok say›da uyar› yap›lmal›d›r.
Örne¤in, önemli ölçüde bölgesel koordinasyon bozuklu¤u (çok s›k rastlan›r)
veya rezidüel soldan sa¤a flant oluflumu söz konusu oldu¤unda, SoV fraksiyonel
k›salmas› dikkatle de¤erlendirilmeli ve SoV diyastolik ifllevinin Doppler
de¤erlendirmesinde, çift ventriküllü dolafl›mda yandafl SaV ifllev bozuklu¤unun
olas› etkisi göz önünde bulundurulmal›d›r.
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Anormal ba¤lant›l› kalbin durumu dikkate al›nd›¤›nda, sorunlar bu kadarla
s›n›rl› de¤ildir. Sistemik SaV’nin k›salmas›ndaki azalma, ardyükte art›fla fizyolojik
bir uyum süreci olabilir ve atriyum içinde bir engelin bulunmas›, Doppler girifl
ölçümlerini yorumlamay› güçlefltirebilir. Post-Fontan ‘tek ventriküllü’ dolafl›m›n
sistemik ventrikülünde bölgesel koordinasyon bozuklu¤u ola¤and›r ve diyastolik
Doppler özelli¤i, dinlenme halindeki önyükün do¤al olarak azalm›fl oldu¤u
dikkate al›narak yorumlanmal›d›r. Görece yeni bir yöntem olan doku Doppler
görüntüleme yöntemi, YKKH olan hastalar›n incelenmesi için özellikle uygundur
ve ümit vaat etmektedir. Bu yöntem, bölgesel koordinasyon bozuklu¤unu da
göstermektedir.
Ard›l verilerin yerini tutacak baflka bir unsur yoktur. Yani, bariz bir biçimde
anormal olan tek ölçüm yerine, de¤iflimin gösterilmesi daha önemlidir. Bu
yaklafl›m, düzenli ve standardize edilmifl analiz yapabilmek için kat› bir protokol
haz›rlanmas› ve kolay ulafl›labilir bir veritaban› sistemi gelifltirilmesi aç›s›ndan
duyulan gereksinimi vurgulamaktad›r. Bu durum, bu bölümde tan›mlanan tüm
yöntemler için geçerlidir.

4.1.2 Manyetik rezonans görüntüleme
Ventriküler hacmin ölçümleri, di¤er yöntemlere göre daha sa¤lam olmakla
birlikte, yük vb. uyar›lara, ekokardiyografi ile elde edilen k›salma göstergelerine
göre daha duyarl› de¤ildir. Benzer flekilde, bu tür ölçümlerin, klinikteki karar
verme sürecine ne derece yararl› oldu¤u da tart›flmal›d›r. Onar›m görmüfl Fallot
Tetralojisi olan bir hasta örnek olarak al›nd›¤›nda, MRG, SaV hacminin ölçülmesi,
SaV ç›k›fl yolunun ve proksimal pulmoner arter a¤ac›n›n görüntülenmesi ve
pulmoner regürjitasyonun derecesinin de¤erlendirilmesi aç›s›ndan eflsizdir.9
Benzer flekilde, intrensek miyokard performans›, flimdiye dek di¤er yöntemlerle
denenmemifl bir flekilde incelenebilir. Ventriküler kitle, kal›nlaflma, vektör
de¤iflikli¤i ve kontraktil geometri, halen klini¤e uyarlanma olas›l›klar› bulunan
araflt›rma konular›d›r. Bu bölümde tart›fl›lan tüm yöntemlerde oldu¤u gibi, ard›l
veriler en güçlü olanlard›r ve MRG’nin giriflimsel olmama özelli¤i, bu yöntemi
özellikle uygulanabilir k›lmaktad›r. Manyetik rezonans görüntülemenin, üçüncü
veya dördüncü basamak YKKH biriminin vazgeçilmez bir parças› oldu¤unu
söylemenin tam zaman›d›r.

4.1.3 Radyonüklid incelemeler
Giderek yafllanmakta olan YKH toplumunda, bu yöntemlerin endikasyonlar›
ve bunlara nas›l ulafl›laca¤› iyi bilinmelidir. Henüz araflt›rma aflamas›nda
olmakla birlikte, miyokardiyal perfüzyonun, mikrovasküler düzeydeki bölgesel
anormallikleri, giderek daha fazla fark edilmeye bafllanm›flt›r.10 Ancak bu
bulgular›n do¤rudan etkileri, yönetimi ve bunlara iliflkin olas› ilaç de¤ifliklikleri
halen araflt›rma aflamas›ndad›r.

4.1.4 Giriflimsel incelemeler
Rutin hemodinamik ölçümlerin dikkatlice de¤erlendirilmesi, tan› amaçl› giriflimsel
incelemeler yap›lacak karmafl›k konjenital kalp hastal›klar›nda tart›flmas›z
gereklidir.
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Ventriküler performans›n de¤erlendirilmesi de hastal›¤›n operasyondan önceki
ve sonraki do¤al seyrinin de¤erlendirilmesine temel teflkil etmektedir. Ventriküler
performans›n, basit anjiyografik, boyuta dayal› göstergeleri, ekokardiyografi
veya MRG ile ölçülebilen benzer göstergelere çok az katk›da bulunmaktad›r.
Bu ölçümlerin tümü, yüklenme koflullar›ndan önemli ölçüde etkilenmektedir.
‹ntrensek miyokardiyal performans›n (kas›labilirlik, diyastolik özellikler vb.)
de¤erlendirilmesi için, daha geliflmifl incelemeler yap›lmal›d›r. Hala araflt›rma
amac›yla kullan›lan bir gereç olmakla birlikte, iletim kateterizasyonu, ventriküler
performans›n niteliklerinin, elastans modeli ile belirlenmesine olanak
tan›maktad›r.11 Giriflimler s›ras›nda sürekli olarak bas›nç-hacim incelemelerinin
yap›lmas›, hemodinamik ve terapötik giriflimlere yan›t›n daha iyi tan›mlanmas›n›
ve cerrahiden önce ve sonra daha iyi bir de¤erlendirme yap›lmas›n› sa¤lar.
Ventriküler ifllevin ve ventrikülo-vasküler eflleflmenin uygun flekilde de¤erlendirilmesi,
YKKH olan hastalar›n uzun vadeli izlemlerinde en önemli alanlardan biridir.
Kullan›lacak do¤ru yöntemin seçilmesi, do¤al ve do¤al olmayan öykünün daha
iyi incelenmesine ve giriflimsel de¤iflikli¤e olanak tan›yacakt›r.

4.2 Aritmiler ve kalp pilleri
Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin hastaneye yat›r›lmas›n›n bafll›ca
nedeni aritmidir. Aritmi, giderek artan s›kl›kta mortalite ve morbidite nedeni
olmaktad›r.12 Aritmiye zemin haz›rlayan faktörler aras›nda, zemindeki kalp
defekti (örn., atriyal izometri), do¤al öykünün bir parças› olarak hemodinamik
de¤ifliklikler (örn., odac›klar›n büyümesi, miyokardiyal fibroz), cerrahi onar›m
ve skar oluflumu ve operasyondan sonra rezidüel hemodinamik anormallikler
say›labilir. Aritminin kendisi de, özellikle operasyondan sonra, devreleri normalin
çok d›fl›nda olan ve eriflkin yaflam›n› sürdüren hastalarda, hemodinamik
yetersizli¤e yol açabilir. Bu güçlü elektriksel ve mekanik ba¤lant›, elektrofizyolojik
de¤erlendirmenin ve yönetimin, zemindeki kalp defektinin bak›m› ile bir bütün
halinde ele al›nmas› gereksinimini vurgulamaktad›r. Rezidüel hemodinamik
anormalliklerin düzeltilmesi, aritminin tedavisinde en önemli araç olabilir.
Supraventriküler aritmi, ventriküler aritmiden daha s›kt›r. Sinüs dü¤ümünün ifllev
bozuklu¤u, atriyal cerrahiden (örn., Mustard/Senning, Fontan ve atriyal septal
defektin kapat›lmas›) sonra s›k rastlanan bir durumdur ve supraventriküler
taflikardi (intraatriyal ve re-entry taflikardi veya atriyal flatter), daha uzun izlemler
yap›ld›kça daha s›k görülür olmaya bafllam›flt›r.13-15 T›bbi literatürde gereken
öneme sahip olmamakla birlikte, atriyal flatter, Fallot Tetralojisi cerrahisinden
sonra ortaya ç›kan sorunlar›n s›k rastlanan bir nedenidir.16 Ventriküler aritmi
en s›k, aort stenozunda ve Fallot Tetralojisi’nin onar›m›ndan sonra ortaya ç›kar.
Senkop ve ani ölüm riski, sürekli ventriküler taflikardi ile birlikte anormal
hemodinamisi olan hastalarda en yüksektir. Fallot Tetralojisi’nin izleminde, sa¤
ventrikülde geniflleme ile birlikte QRS’te uzama saptanm›flt›r ve bu durum, risk
de¤erlendirmesi aç›s›ndan yararl› bir gösterge olabilir.17

Aritminin farmakolojik tedavisi, hemodinamik yan etkilerle, yandafl sinüs dü¤ümü
ifllev bozuklu¤u ile ve gebe kalma iste¤i ile s›n›rlanabilir.
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Standart antiaritmik ilaçlar›n birço¤unun, yetiflkinlerde iyi sonuç vermedi¤i
gösterilmifltir; bunlar aras›nda genellikle en etkili olan amiodarondur. Ancak,
yan etkiler, bu hasta grubunda önemli bir sorundur.18

Kateter ablasyonu ve cerrahi yaklafl›mlar da giderek artan s›kl›kta
uygulanmaktad›r.19 Günümüzde kullan›lan geliflmifl haritalama yöntemlerine
ra¤men, baflar› oranlar› halen, yap›sal aç›dan normal kalplerdekine göre daha
düflüktür; bunun büyük oranda, aritmi devrelerinin karmafl›k ve birden çok
olmas›na ba¤l› oldu¤u düflünülmektedir.20 Bu durum, teknolojik iyilefltirmeler
ile düzelebilir. En fazla güçlük yaratan gruplar, ‘baflar›s›z’ Fontan hastalar›
olmufltur ve elektrofizyolojik ve cerrahi revizyon stratejilerinin birlikte uygulanmas›,
bir derece baflar› ile sonuçlanm›flt›r.21 Ebstein anomalisi için de s›kl›kla benzer
bir yaklafl›m gerekmektedir.
Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerde kalp pili uygulamas›, kalbe s›n›rl›
ve normal d›fl› yollarla ulafl›lmas› ve kalbin anatomisinin anormal olmas›
nedeniyle, s›kl›kla güçtür. Sa¤ atriyumun uzant›s› s›kl›kla bulunmaz veya çarp›kt›r
ve bunun için genellikle aktif sabitleme elektrotlar› gerekir.22 Ayr›ca, kalp
içindeki flantlar ve tromboemboli riski, endokardiyal yaklafl›m› engellemektedir.
H›za yan›t veren bir sisteme gereksinim vard›r ve çift odac›kl› pace uygulamas›
tercih edilmelidir. Sözü edilen bu ikinci uygulamada, kipi de¤ifltirecek geliflmifl
bir algoritma flalteri bulunmal›d›r; çünkü supraventriküler taflikardi ve atriyal
flatter insidans› yüksektir. Taflikardi önleyici kalp pilleri hayal k›r›kl›¤› yaratm›fl
olmakla birlikte, halihaz›rda kullan›lan yeni nesil gereçler, supraventriküler
taflikardilerin hem tedavisinde hem de önlenmesinde daha baflar›l› olabilir.23

‹skemik kalp hastala¤› veya dilate kardiyomiyopatisi olan hastalarda yap›lm›fl
olan çal›flmalar, implante edilebilir kardiyoversiyon defibrilatörlerinin, seçilmifl
alt gruplarda sa¤kal›m› art›rma avantaj› sa¤lad›¤›n› göstermifltir ve bu gereçlerin,
konjenital kalp hastal›¤› olup, ani ölüm riski tafl›yan hastalarda giderek artan
s›kl›kta kullan›lmalar› olas›d›r. Bu durum önemli temel anlamlara sahiptir ve
malin aritmi ve ani ölüm riski yüksek olan hastalar›n tan›mlanmas›n›n önemini
vurgulamaktad›r.
Riskin derecelendirilmesi, anatomi ve iflleve iliflkin bilgiler, ilaç seçimi,
kateter/implante edilebilir defibrilatör veya cerrahi giriflim konusunda duyulan
gereksinim, elektrofizyolojist ile YKH alan›nda uzmanlaflm›fl ekipte bulunan
kardiyolog veya cerrah›n yak›n birlikteli¤inin önemini vurgulamaktad›r. Ancak,
konjenital kalp hastal›¤› olan hastalar için gereken özel becerilere sahip
elektrofizyoloji uzmanlar›n›n nadir bulundu¤u ve bu konudaki e¤itim ve
kaynaklar›n art›r›lmas› gerekti¤i kabul edilmelidir.

4.3 YKKH hastas›nda siyanoz
Sa¤dan sola flantlar ve bunun sonucunda geliflen hipokseminin, ciddi hematolojik
sonuçlar› vard›r ve bunlar, birçok organ› etkileyebilir.

4.3.1 Hematolojik sorunlar
Eritrosit kitlesindeki art›fl ve buna efllik eden siyanoz, oksijen tafl›nmas›n› art›rmak
için telafi edici bir yan›tt›r.
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Lökosit say›s› genellikle normaldir ve trombosit say›s› normal veya daha s›kl›kla
azalm›fl olabilir. Eritrosit kitlesindeki art›fl ve bunun sonucunda kan›n ak›flkanl›¤›n›n
azalmas›, inme riskini art›rmakla birlikte, eriflkinlerde bu art›fl çok hafif
düzeydedir.24 Hastalar›n ço¤unda, giriflim gerektirmeyen stabil hemoglobin
ile eritropoez telafi edilmifltir. Bu nedenle, terapötik flebotomi, hemoglobin >20
g/dL ve hematokrit de >%65 olmad›kça genellikle gereksizdir. Bu düzeyde
artm›fl eritrositlere sahip hastalarda s›kl›kla, ‘hiperviskozite sendromu’ belirtileri
ortaya ç›kar; bunlar bafll›ca bafl a¤r›s› ve konsantrasyon bozuklu¤udur. Bu
belirtiler, bir ünite kan al›nmas› ile giderilebilir; ancak bu ifllem daima, eflit
hacimde dekstroz veya isotonik verilerek uygulanmal›d›r. Ancak, terapötik
flebotomi, ‘iki ucu keskin b›çak’t›r; çünkü eritropoetin, kemik ili¤ini, daha fazla
say›da eritrosit oluflturmak üzere uyarabilir. Bu nedenle, terapötik flebotominin,
y›lda 2-3 kereden fazla yap›lmamas› önerilir. Tekrarlanan flebotomi giriflimleri,
demir depolar›n›n azalmas›na yol açar ve demirden yoksun eritrositlerin
yap›lmas› ile sonuçlanabilir. Bu demirden yoksun mikrositler, demir içeren
eritrositlerden daha az flekil bozuklu¤una u¤rar ve kan›n viskozitesini art›rarak,
inme riskini art›r›rlar.
Stabilize olmam›fl eritropoezi olan bir hastada demir yetmezli¤inin tedavisi,
a¤›zdan verilen demirin eritrosit kitlesinde h›zl› ve dramatik bir art›fl ile
sonuçlanmas› nedeniyle güçtür. A¤›zdan bir tablet ferröz sülfat (veya glukonat)
verilmesi ve 7-10 gün içinde hemoglobinin yeniden kontrol edilmesi önerilir.
Eritrosit say›s›nda dramatik bir art›fl oldu¤u taktirde demir kesilmelidir.

4.3.2 Hemostaz
Trombosit say›s›n›n azalmas› ve trombosit ifllevinin bozulmas›, p›ht›laflma faktörü
yetersizlikleri ile bir araya gelip, siyanotik hastalarda, kendili¤inden veya
operasyondan sonra, bir kanama e¤ilimi olufltururlar. Difl eti kanamas›, menoraji
ve pulmoner hemoraji (hemoptizi fleklinde ortaya ç›kar) s›kt›r. Pulmoner hemoraji
bazen ölümcül olabilir. Bu nedenlerle, antikoagülan ve antitrombosit ilaçlar,
sadece iyi tan›mlanm›fl endikasyonlar dahilinde kullan›lmal› ve antikoagülasyonun
derecesi yak›ndan izlenmelidir. Hematokrit >%60 oldu¤unda, koagülasyon
testlerindeki sitrat konsantrasyonu ayarlanmal›d›r; aksi taktirde, sonuçlar hatal›
olabilir.

4.3.3 Böbre¤in ifllevi
Kronik siyanozda, böbrek glomerülleri belirgin ölçüde anormaldir ve s›kl›kla
hiperselüler ve konjesyonludur.25 Bu durum, glomerüler filtrasyon h›z›nda bir
azalmaya ve kreatinin düzeylerinin artmas›na yol açar. Proteinüri s›kt›r. Bu
durum s›kl›kla, anormal ürat klirensi ile sonuçlan›r ve bu da, eritrositlerin
dönüflümünde art›fl›n yan› s›ra, hiperürisemiye ve bazen de gerçek gut geliflmesine
yol açar. Ancak, gutun efllik etmedi¤i hiperürisemi iyi tolere edilir ve giriflim
gerektirmez.26

4.3.4 Safra tafllar›
Kronik siyanozda hemin y›k›l›m› sonucunda bilirübin ortaya ç›kabilir ve bu
eriflkin toplumunda, kalsiyum bilirübinat safra tafllar› s›kt›r.27
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4.3.5 Ortopedik komplikasyonlar
Eriflkinlerde, periosteumda kal›nlaflma ve düzensizleflme ile karakterize olan
hipertrofik osteoartropati ortaya ç›kar. Buna bazen, özellikle bacaklar›n uzun
kemiklerinde a¤r› ve duyarl›l›k efllik eder. Skolyoz bir di¤er önemli komplikasyon
olup, bazen, akci¤erin ifllevini ciddi ölçüde tehlikeye atacak denli a¤›r olabilir.

4.3.6 Deri
Yüz ve gövdede akne, s›kl›kla siyanoza efllik eder. Bu durum, olas› bir sepsis
ve endokardit kayna¤› oldu¤undan, sadece kozmetik bir sorun de¤ildir.

4.4 Pulmoner damar hastal›¤› (fiekil 3)
Son 20 y›l içinde, erken tan› ve bebeklerde kalp cerrahisinde elde edilen
geliflmeler, pulmoner damar hastal›¤› olan eriflkinlerin say›s›n›n azalmas›n›
sa¤lam›flt›r. Ancak, halen epeyce çok say›da bu tür hasta, konjenital kalp
hastal›¤› olan yetiflkinlere hizmet veren kliniklere baflvurmaktad›r. Bu hastalarda,
zeminde bulunan hastal›¤›n geri dönüflsüz ve ilerleyici olmas›na karfl›n, özenli
bir yaklafl›m ile morbidite ve mortalitenin hat›r› say›l›r ölçüde azalt›lmas› olas›d›r.
Eisenmenger sendromu olan birçok hasta, erken eriflkinli¤e dek iyi bir yaflam
kalitesi elde eder, fakat sonuçta, efora tolerans›n azalmas› ve siyanozun
art›fl›nda ilerleme olur.28 En önemli klinik olaylar, pulmoner ve serebral
komplikasyonlard›r. Hemoptizi, hem pulmoner enfarkta hem de y›rt›lm›fl kan
damarlar›na ba¤l› olabilir. Di¤er siyanotik hastalarda oldu¤u gibi, Eisenmenger
hastalar› da spontan kanamaya (örn., difl etleri, mide mukozas› ve hemoptizi)
karfl› savunmas›zd›r ve bu hastalarda hemostaz normal de¤ildir (protrombin
zaman›n›n ve APTZ’nin uzamas› ve trombosit ifllevinin anormal olmas›). Bu
nedenle, bu tür hastalarda antikoagülan uygulama karar› güçtür ve tart›flmal›d›r.
Primer pulmoner hipertansiyonu olan hastalar›n, antikoagülasyon ile daha uzun
yaflad›klar› gösterilmiflse de, Eisenmenger hastalar›na iliflkin bu tür veriler yoktur
ve riskler, olas› yararlara üstün gelebilir. Stres/heyecan veya bir akci¤er
enfeksiyonu, hemoptiziyi bafllatabilir ve hemoptizi bol ve ölümcül olabilir.
Özellikle pulmoner tromboembolik komplikasyonlar aç›s›ndan risk tafl›yan
hastalar›n tan›mlanmas› halen güçtür. Benzer flekilde, serebral komplikasyonlar
da (inme veya apse), her zaman yüksek hematokrit düzeyleri ile iliflkili olmayabilir.
Özenli bir yaklafl›m ile  hastalar, eriflkinlik dönemine dek yaflamlar›n›
sürdürebilirler. Avrupa’da yap›lm›fl olan genifl kapsaml› bir iflbirli¤i çal›flmas›nda,
Eisenmenger sendromu ve basit konjenital kalp hastal›¤› olan hastalar›n ortalama
ölüm yafl›n›n 32.5 y›l, buna karfl›l›k karmafl›k defektleri olan hastalarda bu
yafl›n 25.8 y›l oldu¤u gösterilmifltir.28 Sa¤ ventrikül ifllevleri ve klini¤in hangi
yaflta bozuldu¤u da prognozu iflaret eden ek göstergelerdir. Eisenmenger
hastalar›, gebelik, dehidrasyon, kalbe iliflkin ve kalp d›fl› cerrahi, genel anestezi,
anemi, akci¤er enfeksiyonlar›, yüksek rak›m, damar içi yollar ve vazodilatör
ilaçlar aç›s›ndan özellikle risk tafl›r. Gebelik ile iliflkili olarak, annede yaklafl›k
%50 ölüm olas›l›¤› bulunmaktad›r ve ölüm genellikle do¤umdan sonra olur.24

Bu nedenle gebelik, ‘orta düzeyde’ pulmoner hipertansiyonu olanlarda dahi
kontrendikedir.
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Görünüflte zarars›z di¤er kalp d›fl› giriflimler de ölüm aç›s›ndan risk faktörü
olufltururlar.24 Bu nedenle, herhangi bir giriflim aç›s›ndan endikasyonlara özel
bir önem gösterilmeli ve ifllemler, ancak deneyimli kardiyak anestezistleri olan
uzmanlaflm›fl merkezlerde gerçeklefltirilmelidir. ‘Dengelenmifl fizyoloji’nin
dengesini bozmaktan kaç›nmak amac›yla, kesin bir endikasyon bulunmad›kça,
‘giriflimsel olmayan’ yöntemlerin tercih edilmesi fleklinde bir ilkenin
benimsenmesinde yarar vard›r.
Baz› tedavi yöntemleri ile hemodinamik iyileflme sa¤land›¤› ve baz› olgularda
sonlan›ma iliflkin yararlar›n ortaya ç›kt›¤› gösterilmifltir ve bunlar, konjenital
kalp hastal›¤› olan yetiflkinler ve Eisenmenger sendromu olan hastalar için de
geçerli olabilir. Ancak, kalsiyum kanal blokerleri gibi sistemik vazodilatörler
dikkatle kullan›lmal›d›r. Prostasiklin, endotelin antagonistleri ve sildenafilin bir
miktar rolü olabilirse de, bu konuda yeterli kan›t bulunmamaktad›r. Evde, günde
en az 12-15 saat olacak flekilde uzun vadeli oksijen terapisi uygulanmas›,
belirtilerin düzelmesinde yararl› olabilirse de, sa¤kal›m üzerinde etkili de¤ildir.
Baz› hastalarda, eninde sonunda akci¤er transplantasyonu yap›lmas› gerekebilir.29

4.5 ‹nfektif endokardit
ESC’nin, infektif endokardit konusunda kendi Çal›flma Grubu bulunmaktad›r
ve daha ayr›nt›l› bilgi için bu belgeye baflvurulmal›d›r.30

Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin tümü de¤ilse de ço¤unda, yaflamlar›
boyunca infektif endokardit riski bulunmaktad›r. Hastan›n ve hekimlerin, bu
hastal›¤›n riskleri ve erken tan›n›n önemi konusunda e¤itimi s›k s›k pekifltirilmelidir.
Difllere iliflkin ve cerrahi giriflimlerin yan› s›ra, enfeksiyonun birçok baflka girifl
kap›s› da olabilir. Bunlar aras›nda vücudun çeflitli bölgelerinin delinmesi, akne
ve dövme say›labilir. Giriflimsel kalp kateterizasyonu endokardit ile nadiren
iliflkili olmakla birlikte, bu uygulama s›ras›nda genellikle antibiyotik profilaksisi
verilmektedir. Benzer flekilde, rahim içi araç uygulamas› ve do¤um s›ras›nda
da antibiyotik kullan›lmas› önerilmektedir.
Tan›n›n ve sevkin gecikmesi ola¤an bir durumdur ve antibiyotikler, genellikle
endokardit tan›s› koyulmadan ve kan kültürleri al›nmadan önce reçete edilmektedir.
Antibiyotik kullanmam›fl hastalar›n yaklafl›k %95’inde, ola¤an
mikroorganizmalar›n mikrobiyolojik izolasyonu için iki kan kültürü yeterlidir;
ancak klinik aç›dan endokardit kuflkusunu d›fllamak için bundan daha fazlas›
gerekebilir. Transtorasik ekokardiyografi ile, özellikle de bu ifllemin, konjenital
kalp hastal›¤›n›n incelenmesi konusunda deneyimli olmayan kifliler taraf›ndan
gerçeklefltirilmesi durumunda, eriflkinlerdeki vejetasyonlar›n atlanmas› çok
kolayd›r.
Transözofajiyal ekokardiyografinin kullan›lmas›, vejetasyonlar›n saptanmas›nda
önemli ölçüde art›fl sa¤lar.
Hemodinamik dengelerin h›zla bozulmas› ve cerrahi giriflim gerekmesi olas›l›¤›
nedeniyle hasta, uzmanlaflm›fl birime vakit kaybedilmeden sevk edilmelidir.
‹nfektif endokardit, Birleflik Krall›k’ta, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlere
hizmet veren uzmanlaflm›fl bir birime yap›lan baflvurular›n %4’ünden sorumlu
bulunmufltur.
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Hastalar›n tümü risk alt›nda olmad›¤›ndan, antibiyotik profilaksisine iliflkin
öneriler de¤iflebilir. ‹nfektif endokardit, sekundum atriyal septal defekt ve total
pulmoner venöz dönüfl anomalisinde bildirilmemifltir; ayr›ca, ventriküler septal
defektin kapat›lmas›ndan sonra, pulmoner kapak stenozunda veya küçük patent
duktus arteriyozusta son derece nadirdir. Gereç implantasyonu da dahil olmak
üzere giriflimsel kateterizasyon ifllemlerinden sonra profilaksi politikalar› de¤ifliklik
arz eder ve ‘kan›ta dayal›’ de¤ildir. Antibiyotik tedavisi ve genel hasta yönetimi,
bir enfeksiyon hastal›klar› uzman› ile birlikte ele al›nmal›d›r. Mantar enfeksiyonunun
tedavisi özellikle güç olabilir ve bu enfeksiyondan, ola¤an d›fl› mikroorganizmalar
sorumlu olabilir. Enfekte olmufl protez maddesinin de¤ifltirilmesi
gerekebilece¤inden, kalp cerrah›, erken dönemde olaya kat›lmal›d›r. ESC ve
AHA, özel antibiyotik rejimleri yay›nlam›fllard›r.30,31

4.6 Konjenital kalp hastal›¤› olan eriflkinlerde görüntüleme
Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerde, son yirmi y›l içinde çocuk kardiyolojisi
alan›ndaki de¤iflime benzer flekilde, kalp kateterizasyonundan, giriflimsel
olmayan görüntüleme yöntemlerine do¤ru bir kayma olmufltur. Bunlar aras›nda,
YKKH alan›nda uzmanlaflm›fl kliniklerin vazgeçilmezleri olan ekokardiyografi
(transtorasik ve transözofajiyal) ve MRG say›labilir.
Günümüzde kalp kateterizasyonu, özel anatomik ve fizyolojik sorular›n (örn.,
koroner arterler, pulmoner vasküler direnç) yan›tlanmas› veya giriflimler için
(afla¤›ya bak›n›z) elde tutulmaktad›r. Eriflkinlerde transtorasik eko, kalbin içinde
ve d›fl›ndaki karmafl›k anatomik ve fizyolojik olaylar›n tan›mlanmas›nda,
çocuklardakinden daha az etkindir. Transözofajiyal ekokardiyografi ise s›kl›kla
kesin bilgi sa¤lasa da, genellikle sedasyon veya anestezi gerektirmesi nedeniyle
dezavantajl›d›r. MRG, konjenital kalp hastal›¤› olan eriflkinlerde giderek daha
s›k ilk seçenek yöntem olarak kullan›lmaktad›r. Bu yöntem, anatominin 3 boyutlu
olarak yeniden yap›land›r›lmas›n› sa¤lamas›, zamana ba¤l› ve özel
rezolüsyonunun daha iyi olmas› ve fizyolojik bilgiler de vermesi nedeniyle özel
bir yere sahiptir (fiekil 1).
Sa¤ ventriküler hacim ve kitlenin, sa¤ ventrikülden pulmoner artere olan
ba¤lant›n›n/kapak ifllevinin de¤erlendirilmesinde ve pulmoner arterlerin,
koarktasyonun ve sistemik ve pulmoner venöz anomalilerin incelenmesinde
özellikle de¤erlidir.32,33 Balonla geniflletme ve radyofrekans ablasyon gibi
giriflimsel ifllemler art›k, MRG/kateter floroskopi yöntemleri kullan›larak
yürütülebilmektedir ki bu geliflme, bu görüntüleme yönteminin rolünü daha da
önemli k›lmaktad›r. Günümüze de¤in, bilgisayarl› tomografi (BT), konjenital
kalp hastal›klar›n›n de¤erlendirilmesinde çok az bir öneme sahipti. Buna karfl›l›k,
‘ultra fast’ BT ve spiral BT gibi yeni teknolojiler, tarama zaman›n› k›saltman›n
yan› s›ra, ekokardiyografi ve MRG ile elde edilenleri tamamlay›c› nitelikte
mükemmel görüntüler sa¤lamaktad›r.34 Bu görüntüleme yöntemlerinin tümü,
rutin eriflkin laboratuvarlar›nda oldu¤u gibi, yüksek oranda hatal› tan› olas›l›¤›n›
azaltmak için, karmafl›k konjenital kalp hastal›klar› alan›nda uzmanl›¤a sahip
elemanlar taraf›ndan yürütülmedir.35
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Bu amaç için, planlama, e¤itim ve fon oluflturma giriflimleri yap›lmal›d›r.

4.7 Giriflimsel kateterizasyon
Çocukluktaki konjenital kalp hastal›klar›nda kullan›lacak giriflimsel yöntemlerin
tipi ve uygulama flekillerinde gözlenen h›zl› art›fl, eriflkin toplumuna da yans›m›flt›r.
Kalsifiye olmufl kapaklar hariç, do¤ufltan stenotik aortik, pulmoner ve romatizmal
mitral kapaklar›n balonla dilatasyonu nispeten baflar›l›d›r.
Çocuklar için gelifltirilen yöntemlerin birço¤u, eninde sonunda ya da geliflen
teknoloji ile birlikte, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlere de uyarlanm›flt›r.
Görece az say›da yöntem, cerrahi eflde¤erlerine göre, kuflku götürmeyecek
flekilde ilk seçenek olmufltur. Bu nedenle, bir giriflim uygulama konusundaki
karar, cerrahide oldu¤u gibi, önce multidisipliner bir ekip taraf›ndan gözden
geçirilmelidir. Cerrahi alternatife karfl›t görüfl sergileyen randomize çal›flmalar
yok denecek kadar azd›r; kay›tl› veriler s›n›rl›d›r ve yerel seriler, olas›l›kla
seçime ve bildirime dayal› önyarg›lar nedeniyle etkilenmektedir. Yine de,
giriflime dayal› programlar, herhangi bir YKKH klini¤inin vazgeçilmez unsurlar›d›r
ve bu klinikte çal›flan ekipten en az bir kiflinin, giriflimsel kardiyoloji alan›nda
e¤itilmifl olmas› gerekir. Geçmiflte çocuklarda edinilen giriflimsel deneyimler,
koroner giriflimler konusunda edinilenlere göre olas›l›kla daha amac›na uygundur;
ancak, YKKH’de giriflimler konusunda özel deneyim giderek daha çok aran›r
olmufltur. Konuyla iliflkili t›bbi destek (anestezi, ekokardiyografi vb.) ve kalp
laboratuvar›nda verilen teknik destek için de ayn›s› söylenebilir. Laboratuvar,
çift düzlemde tarama ve depolama araç-gereçleri konusunda donan›ml›, ayn›
anda transözofajiyal ekokardiyografi uygulanabilmesine olanak tan›yacak
kadar genifl ve uygun kateterler, kablolar ve gereçlerle donat›lm›fl olmal›d›r.

4.7.1 Yöntemler
4.7.1.1 Balonla geniflletme
Do¤ufltan stenotik aortik, pulmoner ve romatizmal mitral kapaklar›n balonla
geniflletilmesi çok baflar›l› olmufltur. Aortik valvüloplasti, genellikle tek balon
yöntemi kullan›larak gerçeklefltirilmektedir. Çocuklukta oldu¤u gibi, rezidüel
aort yetmezli¤i, en önemli komplikasyondur. Kapak hasar›n› önlemek amac›yla,
balonun aorta olan oran›n›n <1:1 oldu¤u durumlarda, transseptal ponksiyonla
antegrat geniflletme ve adenozin kardiyoplejisi gibi yöntemler kullan›lm›flt›r.36

Pulmoner kapak stenozunun, tek, çift veya Inoue balon ile geniflletilmesi genellikle
baflar›l› olmakla birlikte, pulmoner arter hasar›n›n önlenebilmesi için, balon:
kapak aç›kl›¤› oran›n›n <1.1:1 olmas› önerilir. Do¤al veya operasyondan
sonra geliflen aort koarktasyonunun balonla geniflletilmesi konusu halen
tart›fl›lmaktad›r.37 Daha önce yap›lm›fl olan yama aortoplastinin geniflletilmesi,
aort y›rt›¤› riskinin en yüksek oldu¤u durumdur ve cerrahi yedekte tutularak
gerçeklefltirilmelidir. Do¤al aort hastal›¤›n›n balonla geniflletilmesi, genellikle
mükemmel sonuç vermekteyse de, stenozun giderilememesi (%10-20), anevrizma
oluflumu (%5-10) ve restenoz (%5-10) gibi komplikasyonlar bildirilmifltir.38 Bu
nedenle, balonla geniflletme ve ayn› anda stent uygulanmas›na büyük bir ra¤bet
olmufltur.
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4.7.1.2 Stent yerlefltirme ile birlikte balonla geniflletme
Pulmoner arterin dallar›nda veya distal bölümlerinde stenoz olmas› halinde,
bu yöntem ilk seçenek olmufltur.39 Sa¤ ventrikülün ç›k›fl yolunun obstrüksiyonunda
ve sa¤ ventrikülden pulmoner artere olan ba¤lant›n›n stenotik olmas› halinde
balonla dilatasyon daha az kabul görmektedir. Stent yerlefltirme ifllemi, cerrahi
venöz yollar›n dirençli stenozlar›nda da role sahiptir40 (Mustard/Senning/Fontan).
Sistemik arteryel stent implantasyonu ise daha da tart›flmal› bir uygulamad›r.
Stent implantasyonu, aort koarktasyonunda, kompleks pulmoner atrezideki
stenotik aorto pulmoner kollaterallerde ve sistemikten pulmonere do¤ru olan
stenotik flantlarda kullan›m› bildirilmekle birlikte, halen yarar› kan›tlanm›fl bir
uygulama de¤ildir. Stent yerlefltirildikten sonra antikoagülan kullan›m› gerekip
gerekmedi¤i bilinmemektedir. Uygulamay› yapanlar›n ço¤u, pulmoner ve
sistemik venöz implantasyondan sonra ve eritrositozu olanlarda tam
antikoagülasyon uygulamaktad›r.

4.7.1.3 Embolizasyon ve oklüzyon yöntemleri
Genellikle edinilmifl, istenmeyen venöz ve arteriyel kollateraller ve fistülümsü
ba¤lant›lar, bobin embolizasyonu yöntemleri ile hemen kapat›labilir. Benzer
flekilde, eriflkinlerdeki küçük arteriyel duktuslar da yerinden sökülebilir bobinler
arac›l›¤›yla kapat›labilirse de, daha büyük lezyonlarda (4-16 mm), yerinden
ayr›labilir t›kaçlar›n kullan›lmas› gerekir (fiekil 4).

fiekil 1 Bir eriflkinde, ileri derecede aort koarktasyonunun manyetik rezonans anjiyografi
görüntüsü. Bak›n›z Bölüm 4.5-Görüntüleme
Sekundum atriyal septal defektlerin kapat›lmas› için kullan›labilecek birkaç
gereç mevcuttur. Konjenital birimlerinin ço¤unda, seçilmifl olgularda, atriyal
septal defektin transkateter yolla kapat›lmas›, standart uygulama haline gelmifltir.
Kullan›lan gerece ba¤l› olmak üzere, atriyal ve septal anatominin de uygun
olmas› kofluluyla, 40 mm’ye kadar olan defektler kapat›labilir. ASD’nin cerrahi
yolla kapat›lmas›na iliflkin henüz yan›tlanmam›fl sorular›n birço¤u, transkateter
kapatmaya aittir.
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Kabul edilebilir pulmoner hipertansiyonun derecesi, eflzamanl› atriyal antiaritmi
cerrahisinin kullan›lmas›na duyulan gereksinim ve kapatma iflleminin yap›ld›¤›
yafla ba¤l› olan semptomatik yan›t olas›l›¤› henüz çözümlenmemifl konulard›r.
Patent foramen ovalenin kapat›lmas›, hastal›¤›n erken ortaya ç›kt›¤›, kriptojenik,
geçici iskemik ata¤› (G‹A) olan veya serebrovasküler olay (SVO) geçirmifl olan
hastalarda son derece düflük morbidite ile gerçeklefltirilebilirse de, bu konuda
yeterince kan›t bulunmamaktad›r.41 Son y›llarda yap›lan çal›flmalar, patent
foramen ovale bulunan hastalarda SVO riskinin düzeyini belirlemede aspirinin
önem tafl›d›¤›n› ortaya koymufltur.42 Tedavi bireye göre ayarlanmal› ve uzman
bir nörologun da dahil oldu¤u multidisipliner bir ekibin karar› olmal›d›r.

fiekil 2 Birden çok kez yap›lan fiekil 3 Eisenmenger sendromu bulunan
kardiyak ifllemlere ba¤l› ve bir hastan›n akci¤er grafisi Bak›n›z
psikososyal sorun yaratabilen çirkin skarlar. bölüm 4.4-Pulmoner Damar Hastal›¤›
Bak›n›z Bölüm 6-Psikososyal konular.

Bu sözü edilen ‘ASD’ cihazlar›n›n birço¤u, kalbin içindeki ve d›fl›ndaki istenmeyen
ba¤lant›lar›n kapat›lmas› amac›yla kullan›labilir. Konjenital ventriküler septal
defektin transkateter kapat›lmas› nadiren endike olmakla birlikte, baz› iskemik
VSD’ler, kapatmaya uygun olabilir. Baffle kaçaklar›, sistemik arteriyel, koroner
ve venöz fistülümsü ba¤lant›lar›n tümü, bu gereçler kullan›larak kapat›labilmifltir.

4.7.1.4 Perkütan kapak yerlefltirme
Günümüzde, sa¤ ventrikülün ç›k›fl›na, bir kalp kateteri yard›m›yla, s›¤›r juguler
veninden yap›lm›fl ve bir stente tutturulmufl bir kapa¤›n yerlefltirilmesi olas›d›r.43

Bu ifllem klinikte gerçeklefltirilmifltir ve Fallot Tetralojisi’nin ve benzeri durumlar›n
onar›m›ndan sonra ortaya ç›kan pulmoner regürjitasyonun cerrahi d›fl› bir yolla
halledilebilece¤i konusunda ümit vaat etmektedir.
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Birçok eriflkin hastada bulunan genifllemifl ç›k›fl yoluna uygun bir kapak
gelifltirmek için daha fazla çal›flma yap›lmal›d›r. Sistemik dolafl›mda
kullan›labilecek implante edilebilir bir kapak gelifltirilmesi de olas›d›r.

4.8 Gebelik ve YKKH
Konjenital kalp hastal›¤› bulunan yetiflkinlerin ço¤u, uygun bir bak›m ile gebeli¤i
tolere edebilir.44,45 Bu tür hastalarda gebelik öncesi dan›flmanl›k ve de¤erlendirme
yap›lmas› zorunludur ve fizik bak›, hemodinamik durumun (genellikle
ekokardiyografi dahil) ve ifllevsel kapasitenin de¤erlendirilmesini kapsamal›d›r.
Bu aç›dan egzersiz testleri yararl› olabilir. Bilgilendirilmifl genetik dan›flmanl›k
yap›labilmesi için, tam aile öyküsü al›nmal›d›r. Bebe¤e zarar› olabilecek
ilaçlardan (örn., ACE inhibitörleri) kaç›nmak için, kullan›lan ilaçlar›n gözden
geçirilmesi gerekir. Annenin morbidite ve mortalite riski ve uygun oldu¤unda,
gebeli¤in, uzun vadeli sa¤kal›m üzerindeki etkisi tart›fl›lmal›d›r. Bunlara ek
olarak, konjenital kalp hastal›¤›n›n kal›tsal yolla bebe¤e geçme olas›l›¤› üzerinde
de durulmal›d›r. Hastalar, yüksek, orta ve düflük riskli olarak gruplara ayr›labilir.
Annede riskin en yüksek oldu¤u durum, Eisenmenger sendromudur; mortalite
oran› ≥%50’dir (genellikle do¤umdan sonra).46 Operasyondan sonra karmafl›k
bir dolafl›ma (Fontan veya Mustard/Senning gibi) sahip olan annelerin say›s›
halen azd›r ve bu nedenle, yüksek risk de¤erlendirmesi yapmak güçtür.47,48

Yüksek riskli hastalar afla¤›dakileri kapsar:

• Belirgin aort stenozu (ortalama gradiyent >40 mmHg, kapak alan› <0.7
cm2)
• Belirgin koarktasyon; özellikle aortografi ile
• Belirgin mitral stenoz
• Sistemik ventriküler ifllevde azalma
• Mekanik protez kapak
• Pulmoner hipertansiyon
• Marfan sendromu
• Siyanotik kalp hastal›¤›

Yüksek riskli hastalarda, gebelik boyunca t›bbi yönetim afla¤›daki gibi olmal›d›r:
• Anemiyi azaltmak için demir ve do¤um öncesi vitaminler.
• Anne ve bebe¤in sa¤l›k durumunun izlenmesi.
• Fetal kalp ultrasonu; olas› fetal kardiyovasküler anormallikleri de¤erlendirmek
için anneye önerilmelidir.
• Çok yüksek risk tafl›yan hastalar için gebelik ilerledikçe yatak istirahati gerekli
olabilir; do¤um, dördüncü basamak sa¤l›k kuruluflunda yapt›r›lmal›d›r.
• Hastalar›n ço¤unda, obstetrik endikasyon olmad›¤› taktirde, birkaç istisna
hariç, vajinal do¤um, sezaryene tercih edilir.
• Hemodinamik durumu ‘k›r›lgan’ olan hastalarda, do¤um s›ras›nda kalbin
izlenmesi uygun olur.
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fiekil 4 Amplatzer cihaz› kullan›larak, patent duktus arteriyozusun transkateter yolla
kapat›lmas›. Bak›n›z Bölüm 4.7-Giriflimsel Kateterizasyon

Mekanik kapa¤› olan hastalar›n yönetimi, özellikle de mitral e¤imli disk protezleri
olan hastalarda güçtür.49,50 Heparin tedavisi, deri alt›na veya damar içine
verildi¤inde, tromboembolik komplikasyonlara yol açabilir. Düflük moleküler
a¤›rl›kl› heparinin rolü bilinmemektedir. Warfarin tedavisi anne için daha
güvenli olabilirse de, fetal embriyopatiye neden olabilir. Warfarin dozunun
<5 mg/gün olmas› halinde bu riskin az oldu¤u düflünülmektedir.51

Siyanotik kalp hastal›¤›, fetus için de bir risk oluflturur ve bu risk, annedeki
hipoksi ile do¤ru orant›l›d›r. Annede siyanoz bulunmas› halinde, gebelik yafl›na
göre düflük do¤um kilosu ve prematürite s›kt›r ve arteriyel oksijen satürasyonu
≤%85 olan annelerde, gebeliklerin sadece %12’si baflar›l›d›r.52 Gebe kalmama
konusunda uyar›lmas› gereken hastalar flunlard›r:

• Eisenmenger sendromu (annede %50 mortalite). Gebeli¤in sonland›r›lmas›
daha güvenlidir; tercihen kardiyak anestezi ile yap›lmal›d›r.
• Aort kökünde dilatasyon ile Marfan sendromu.
• ‹leri derecede aort stenozu/koarktasyonu.
• Sistemik ventriküler ejeksiyon fraksiyonu <%35.

fiekil 5 Uluslararas› Kalp ve Akci¤er Transplantasyonu Derne¤i’nin 1982-2000 sonuçlar›.
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Konjenital Kalp Hastal›¤›, 11-17 yafl›ndaki hastalarda gerçeklefltirilen kalp
transplantasyonlar›n›n %25’ini oluflturmaktad›r ve sa¤kal›m aç›s›ndan bir risk faktörüdür
(OR 1.59). Konjenital kalp hastal›¤› olan hastalara iliflkin sonuçlar ayr›ca bildirilmemifltir.
Bak›n›z Bölüm 5.4-Transplantasyon.

Yüksek risk tafl›d›¤› kabul edilen konjenital kalp hastal›¤› olan kad›nlar,
uzmanlaflm›fl bir birimde izlenmelidir. Bu birimde, bir do¤um uzman›, yetiflkinde
konjenital kalp hastal›¤› konusunda uzmanlaflm›fl bir kardiyolog, bir anestezist
ve bir çocuk hekimi bulunmal›d›r. Bu ekip, gebeli¤in erken dönemlerinden
itibaren hasta ile ilgilenmeli ve gebeli¤in izlemi, do¤um ve do¤um sonras›
bak›m konular›n› planlamal›d›r. Bu uzmanlaflm›fl ekip ayr›ca, baflka merkezlerde
‘daha düflük’ riske sahip kad›nlar› izleyen do¤um uzmanlar› ve hekimlere
konsültasyon hizmeti de sunabilir.

4.9 YKKH’de genetik dan›flmanl›k ve do¤um kontrolü
Konjenital kalp hastal›¤›nda gebeli¤in riskleri çok de¤iflir ve kontrasepsiyonun
risklerine karfl› tart›lmal›d›r. Ancak, konjenital kalp hastal›¤› bulunan kad›nlarda
do¤um kontrolüne iliflkin sistematik çal›flmalar bulunmamaktad›r.52 Hasta uyumu
ve cinsel davran›fllar, do¤um kontrolünün etkinli¤i ve komplikasyonlar›n insidans›
üzerinde etkili olaca¤›ndan, dikkate al›nmal›d›r. Genellikle hasta, kendi tercih
etti¤i yöntemi kullan›r; ancak hekim yine de hastay› bilgilendirmeli ve önerilerde
bulunmal›d›r. Asl›nda ideal bir yöntem yoktur ve hastaya en az zarar verecek
olan yöntem kullan›lmal›d›r.
Bariyer yöntemleri, kardiyovasküler aç›dan bak›ld›¤›nda güvenlidir ve uyumlu
çiftlerde ve >35 yafl›ndaki kad›nlarda yüksek koruyuculuk düzeyine sahiptir.
Düflük doz östrojenle kombine edilmifl a¤›zdan kullan›lan do¤um kontrol haplar›,
çok etkili olmakla birlikte, bu ilaçlar›n tromboembolik özellikleri, baz› durumlarda
(Fontan operasyonundan sonra, atriyal fibrilasyonu/flatteri olan hastalarda)
tehlike yarat›r. Kombine do¤um kontrol haplar›, paradoksik embolizm riski
tafl›yan hastalarda, hasta ayn› zamanda antikoagülan da kullanm›yorsa,
kontrendikedir. Östrojen içeren haplar, pulmoner veya sistemik hipertansiyonu
olan hastalarda kullan›lmamal›d›r. Medroksiprogesteron enjeksiyonu (Depo-
Provera), deri alt›na levonorgestrel yerlefltirilmesi (Norplant) veya sadece
progesteron içeren haplar etkili olmakla birlikte, s›v› tutulumuna yol açabilir
ve kalp yetmezli¤i olan hastalarda kullan›lmamal›d›r. Depresyon ve ara
kanamalar, progesteron haplar›n›n kullan›m›n› engelleyebilir ve bu ilaçlarla
baflar›s›zl›k oran›, kombine haplarla olana göre daha fazlad›r.53

Rahim içi araçlar›n, pelvik inflamatuvar hastal›k insidans›n› art›rd›¤› ve özellikle
siyanotik kad›nlarda, yapay kapak/flant/ba¤lant›lar› olanlarda ve geçirilmifl
endokardit öyküsü bulunanlarda endokardit riski de oluflturdu¤u ileri sürülmektedir.
Ancak, rahim içi arac› olup, endokardit geçirdi¤i bildirilen hastalar›n say›s›
çok azd›r ve ço¤unlukla modas› geçmifl rahim içi araçlarla iliflkilidir. Levonorgestrel
sal›n›m› yapan rahim içi arac›n (Levonaova) pelvik inflamatuvar hastal›k insidans›
düflüktür ve kontraseptif etkinli¤i, kombine ilaçlar›nki ile eflde¤erdir.54
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Bu ilac›n, endokardit riski tafl›yan kad›nlarda kullan›m› onaylanm›flt›r. Bu
koflullarda kullan›ld›¤› taktirde, rahim içi araç tak›l›rken ve ç›kar›l›rken, antibiyotik
profilaksisi verilmelidir. Progesteronun yerel olarak sal›n›m›, di¤er rahim içi
araçlarda söz konusu olan kanama sorunlar›n› azalt›r. Daha önce gebe
kalmam›fl kad›nlarda rahim içi araç, ilk seçenek de¤ildir.
Gebelik aç›s›ndan yüksek riskli bir hastada cerrahi sterilizasyon düflünülebilirse
de, gelecekte kabul edilebilir bir risk düzeyi ile gebeli¤e olanak tan›yabilecek
olas› t›bbi geliflmeler tart›fl›lmadan uygulanmamal›d›r.

4.9.1 Yinemele riski/genetik dan›flmanl›k
Konjenital kalp hastal›¤›n›n kardefllerde yineleme riskine iliflkin yeterince bilgi
bulunmakla birlikte, günümüze de¤in, anne veya babadan birinin konjenital
kalp defektine sahip bulunmas› halinde çocuklarda ortaya ç›kma olas›l›¤›na
dair çok az veri mevcuttur. Konjenital kalp hastal›¤› bulunan anne ve/veya
baban›n çocuklar›nda hastal›¤›n yeniden ortaya ç›kma olas›l›¤› %2-50 aras›nda
de¤iflmektedir ve annede hastal›k bulunmas› halinde risk, babada hastal›k
olmas›na göre daha fazlad›r.55-57 En yüksek yineleme oranlar›, tek gen
bozukluklar›nda ve/veya Marfan sendromu, Noonan sendromu ve Holt-Oram
sendromu gibi kromozomal anormalliklerde görülmektedir. Uzmanlaflm›fl
birimlerde, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler için genetik dan›flmanl›k
bulunmal›d›r. Konjenital kalp hastal›¤›n›n genetik temeli daha iyi anlafl›ld›kça,
genetik testlerin daha da geliflmesi beklenebilir. Uzmanlaflm›fl birim, gebeli¤in
16-18. haftalar›nda fetal ekokardiyografi önermelidir; baz› seçilmifl olgularda
koriyonik villüs örneklemesi veya amniyosentez de gerekli olabilir. ‹laçlar›n
fetüsü etkileme olas›l›¤› daima göz önüne al›nmal›d›r. Özellikle, ACE inhibitörleri
ve anjiyotensin II reseptör blokerleri, gebelikte kullan›lmamal› ve amiodaron
ve Warfarinin de kesilmesi düflünülmelidir. Warfarinin kesilmesi ve
antikoagülasyonun sa¤lanmas› için protokoller gelifltiri lmelidir.

4.10 Yandafl hastal›klar ve sendromlar
Konjenital ve edinilmifl komorbid hastal›klar, konjenital kalp hastal›¤› olan
yetiflkinlerde s›kt›r ve hastal›¤›n ak›beti ve tedavisi üzerinde etkilidir. Biliflsel
ve entelektüel yetersizlik, eflzamanl› olarak bulunan ve kal›t›mla geçen kromozomal
sendromlara ba¤l› olabilir; bunlar, konjenital kalp hastal›¤› olanlar›n %15-
20’sinde mevcuttur. Bu tür hastalar, çocukluklar› s›ras›nda geçmifle göre daha
aktif bir tedavi gördüklerinden, eriflkinlik dönemine kadar yaflam›n› sürdürenlerin
say›s› giderek artmaktad›r. Alternatif olarak, perinatal ve perioperatif dönemde
ortaya ç›kan nörolojik komplikasyonlara ba¤l› geç sorunlar da ortaya ç›kabilir
ve bunlar›n, hem aileler hem de t›bbi ve sosyal kurulufllar için ciddi bir yük
getirmesi olas›d›r.
Bu durum, Avrupa ülkelerinin ço¤unda henüz ele al›nmam›fl veya bunun
çözümlenmesi için herhangi bir fon ayr›lmam›flt›r. Bu tür sendromlar›n bireysel
özellikleri hakk›nda bilgi sahibi olmak, kalple iliflkili tan›n›n koyulmas›na yard›mc›
olur ve kalp d›fl› sorunlar›n varl›¤› için de bir ipucu oluflturur.
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Siyanotik defektlerde, özellikle de yaflam›n erken döneminde lateral torakotomi
yap›lm›flsa, iskelette flekil bozukluklar› s›kt›r. Bunun yan› s›ra, akci¤er ve memede
de flekil bozukluklar› olabilir ki bu durum psikososyal etkilere sahiptir (fiekil 2).
Kronik siyanoz, pulmoner, metabolik ve hematolojik sorunlarla iliflkilidir (bak›n›z
bölüm 4.3) ve geçirilmifl operasyonlara veya kateterizasyona ba¤l› sekeller,
arteriyel veya venöz periferik oklüzyonlar› ve gö¤üsteki skarlar› kapsar.
Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerde yandafl hastal›klar›n yönetimi,
kardiyoloji ekibinde bulunanlar›n, hastal›¤›n zeminindeki patofizyolojiyi tam
olarak anlamalar› ve kardiyoloji d›fl›ndaki dallar›n uzmanlar› ile yak›n iliflki
içinde olmalar›yla mümkündür (Tablo 1).
Konjenital kalp hastal›¤› olan toplum yaflland›kça, edinilmifl kalp hastal›¤›
giderek daha s›k ortaya ç›kacakt›r. Koroner arter hastal›¤› ve/veya sistemik
hipertansiyon, konjenital kalp hastal›¤›n›n hemodinamik dengelerini etkileyebilir
ve hem edinilmifl hem de konjenital hastal›¤›n birlikte tedavi edilmesini gerektirir.
Bu durum, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler konusunda uzmanlaflm›fl
birim ile eriflkinlerin genel kardiyoloji bölümü aras›ndaki iliflkinin önemini bir
kez daha ortaya koymaktad›r.

4.11 Acil durumlar-konjenital kalp hastal›¤› olan eriflkinler
Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerde, kalbe iliflkin ve kalple ilgili olmayan
acil durumlar ortaya ç›kabilir ve acil servis, genel t›bbi ve eriflkin kardiyolojisi
çal›flanlar›, bu durumla bafla ç›kamayabilir.58 Bu tür hastalarda en s›k rastlanan
acil durumlar aras›nda, aritmi, enfeksiyonlar, kalp yetmezli¤i, serebral iskemi
veya aort kökü sorunlar› say›labilir. Yerel hastanede ilk tedavinin yap›lmas›
mümkün olsa da (genellikle uzmanlaflm›fl merkez ile konsültasyon yap›ld›ktan
sonra), daha ciddi komplikasyonlar› veya daha karmafl›k konjenital kalp
hastal›klar› olan olgular›n, genellikle uzmanlaflm›fl merkeze sevk edilmesi gerekir.
Bu nedenle, sa¤l›k hizmetinin hiyerarflik sunumunun, co¤rafi aç›dan iyi planlanm›fl
olmas› son derece önemlidir. Günümüzde, bu konuda uzmanlaflm›fl s›n›rl›
say›daki merkezler, plans›z bir flekilde kurulmufl oldu¤undan, bu merkezler
aras›ndaki uzakl›k, tan› ve tedavide gecikmelere yol açabilece¤i gibi, hastan›n
nakli konusunda da cesaret k›r›c› olmaktad›r.

Tablo 1 Zihinsel yetersizliklerle iliflkili sendromlar
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Sendrom

Alkol Sendromu

Down (trizomi 21)

Noonan

Turner

Williams Beuren

Genel özellikler

Yüzde ve büyümede anormallik,
zihinsel gerilik
Zihinsel gerilik, tipik yüz flekli,
lenfödem
Turner benzeri fenotip,
normal kromozomlar zihinsel gerilik
Kromozom XO, iskelet sistemine
iliflkin kusurlar,zihinsel gerilik
Yüzde displazi, D hipervitaminozu,
hipokalsemi, zihinsel  geri l ik

Kalpteki kusur

ASD, VSD (%30)

AVSD (VSD, aort kapa¤›
anomalisi); %40 olguda
Koarktasyon, HCM, ASD, PS

Olgular›n %35’inde
koarktasyon,±biküspit aort kapa¤›
Supravalvuler aort stenozu,
bazen birden çok pulmoner arter
stenozu ile birlikte
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5. Cerrahi konular
5.1 Kalp cerrahisi
Konjenital kalp hastal›¤› olup, cerrahi giriflim gerektiren ergen ve eriflkinler,
üç kategoride incelenebilir: (1) önceden operasyon geçirmemifl olanlar, (2)
palyatif cerrahi uygulanm›fl olanlar ve (3) onar›c› cerrahi ifllem geçirmifl olanlar.
Her kategoride, bu hasta toplumunda, cerrahi ifllemi, di¤er kalp cerrahisi
ifllemlerinden (eriflkinde edinilmifl kalp hastal›¤›nda  cerrahi veya konjenital
defektlerde çocuk cerrahisi) farkl› k›lan baz› durumlar söz konusudur. Günümüzde,
konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin cerrahi yönetiminin, hem hizmetin
sunulmas› hem de e¤itim yap›lmas› aç›s›ndan uzmanlaflm›fl birimlerde
yo¤unlaflt›r›lmas› tart›fl›lmaktad›r. Bu tür hastalarda cerrahi ifllemlerin güvenle
gerçeklefltirilmesi, bebek ve çocuklarda konjenital kalp hastal›¤›n›n yönetimi
konusunda genifl deneyime sahip ve geleneksel eriflkin kalp cerrahisinin ilkeleri
hakk›nda bilgisi olan ekipler sayesinde mümkündür.

5.1.1 Operasyonun genel olarak planlanmas›
Basit defektleri (örn., atriyal septal defekt) olan hastalarda tek operasyon yeterli
olsa da daha karmafl›k malformasyonlar› (örn., ventriküler septal defekt ile
birlikte pumoner atrezi) olanlarda daha s›k operasyon gerekebilir. Daha önce
palyatif veya onar›m amaçl› opere edilmifl olan hastalarda, geçirilmifl
operasyonlar›n sonuçlar›, primer defektin yönetimini iyice güçlefltirebilir. Tüm
olgularda kalp, ayr›nt›l› bir flekilde de¤erlendirilmelidir. Cerrahi planlama,
temel konjenital malformasyon, geçmiflte uygulanm›fl cerrahi giriflimler ve bu
operasyonlardan sonraki olas› rezidüel veya yineleyen lezyonlar hakk›nda
bilgi sahibi olunmas›n› gerektirir. Cerrahlardan oluflan ekip, tan› koydurucu
bilgileri edinme ve hastalar›n genel yönetimine iliflkin karar ve planlama
süreçlerine dahil olmal›d›r. Geçmiflteki operasyonlara iliflkin t›bbi kay›tlar›n
ulafl›labilir olmas› zorunludur.
Eriflkinde edinilmifl kalp hastal›¤›na cerrahi müdahalede, kullan›lan cerrahi
yöntemlerin ço¤unun risk ve yararlar› iyi bilinmektedir. Buna karfl›l›k, konjenital
kalp hastal›¤› olan her bir yetiflkin, özel sorunlara sahiptir ve bu tür bireyler
için önerilen cerrahi ifllemlere iliflkin risk/yarar oranlar›n› belirlemek güçtür.
Bu nedenle, risk ve yararlara iliflkin bilginin hastaya aktar›lmas› zorluk yaratabilir.

5.1.2 Cerrahi ifllemler s›ras›nda yaflanan özel zorluklar
Konjenital kalp hastal›¤› olan tüm eriflkinlerin ilk ve yeniden operasyonlar›nda
baz› cerrahi sorunlar yaflanmaktad›r.

5.1.2.1 Miyokard›n ifllevinin korunmas›
Hastalar›n ço¤unda, operasyondan önce ventrikül ifllevi, ventrikülün morfolojisi,
ventrikül hipertrofisi ve uzun süre boyunca bas›nç veya hacim yüklenmesi
nedeniyle anormaldir. Miyokarddaki fibroz ve iskeminin yan› s›ra, önceden
geçirilmifl operasyonlar›n sekelleri de ventrikülün ifllevini etkileyebilir ve
operasyondan önce dikkatlice de¤erlendirilmelidir.
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Operasyon s›ras›nda miyokard›n ifllevinin en iyi flekilde korunabilmesi için,
baz› önerilerde bulunulabilir:
1. Aorta çapraz klemp uygulanmas›ndan olabildi¤ince kaç›n›lmal›d›r. Sa¤
kalbi ilgilendiren operasyonlar›n ço¤u (örn., sa¤ ventrikülden pulmoner artere
olan kapak ba¤lant›s›n›n replasman› veya ekstrakardiyak Fontan ifllemi),
normotermik kardiyopulmoner bypass koflullar›nda ve mono veya bikaval
kanülasyon ve çarpan bir kalp ile gerçeklefltirilebilir.
2. Aorta çapraz klemp uygulamas› gerekli oldu¤unda, çapraz klemp uygulama
süresi olabildi¤ince k›sa tutulmal› ve kardiyoplejik miyokardiyal korunmaya
özel önem gösterilmelidir.
Miyokard›n korunmas› ve kardiyoplejiye iliflkin starejiler afla¤›dakileri kapsar:

a) Uygun kardiyoplejik solüsyonun kullan›lmas›.
b) Kan› so¤utucu bir kardiyoplejik solüsyon kullan›larak miyokardiyal hipoterminin
uygulanmas›.
c) Çok dozlu kan kardiyoplejisi kullan›larak, diyastolik arestin sürdürülmesi.
Bu uygulama, kalbe gelen koroner d›fl› kollaterallerin, kardiyoplejiyi ortadan
kald›r›p, miyokard›n yeniden ›s›nmas›na yol açt›¤› siyanotik eriflkinlerde özellikle
önem tafl›r.
d) Aort klempi aç›lmadan önce, ›l›k kan reperfüzyonunun, bas›nc›n dikkatlice
izlenmesi kofluluyla uygulanmas›.
e) Ventriküler distansiyonu, duvar bas›nc›n›n artmas›n› ve bunun sonucunda
kardiyoplejik solüsyonun uygunsuz flekilde verilmesini engellemek için, kalbin
uygun flekilde aç›lmas›

5.1.3 Kan› kurtarma yöntemleri
Otolog transfüzyon teflvik edilmeli ve mümkünse kullan›lmal›d›r. Siyanotik
hastalarda, hemostatik durumu iyilefltirmek için, operasyondan önce flebotomi
endikasyonu bulunabilir ve al›nan kan, otolog transfüzyon için elde tutulmal›d›r.
Onar›m amaçl› ilk operasyonun ard›ndan tekrar opere edilecek olan hastalar›n
siyanotik olma olas›l›¤› düflüktür; ancak bu hastalar da genellikle operasyondan
önce yeter l i  miktarda kan ve taze donmufl plazma verir ler.
Bu flekilde yönetilen hastalarda demir deste¤i gerekir. Eritropoetin uygulanmas›,
hematokritin h›zla ve zaman›nda yükselmesini sa¤layabilir. Konjenital kalp
hastal›¤› olan hastalar, operasyon s›ras›nda ve operasyondan sonra kanama
e¤ilimi gösterirler; bunun bafll›ca nedenleri, dikifl çizgisinin uzun olmas›, dokunun
damarlanmas›nda art›fl, içsel hemostatik kusurlar ve kardiyopulmoner bypass
süresinin uzun olmas›d›r. Kullan›lan veya inaktive olan p›ht›laflma faktörlerinin,
özellikle de trombositlerin yerine koyulmas›, önemli bir gereksinimdir. Aprotinin,
özellikle yeniden opere edilen hastalarda, operasyon s›ras›ndaki kanaman›n
azalt›lmas›nda etkili bulunmufltur. Hücreleri koruyacak bir sistemin, operasyon
s›ras›nda rutin olarak kullan›lmas› önemlidir. Ultrafiltrasyon (kardiyopulmoner
bypass s›ras›nda geleneksel flekilde veya bypass bittikten sonra farkl› yöntemle)
bypass yönteminin, operasyondan sonra kan aktar›m›na olan gereksinimi
önemli
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ölçüde azaltman›n yan› s›ra, miyokard ve akci¤erin ifllevini düzeltti¤i ve
inflamatuvar ara maddelerin uzaklaflt›r›lmas›n› sa¤lad›¤› gösterilmifltir.

5.1.4 Redo sternotomi kesisi
Sternal bir kesinin yeniden aç›lmas›, özellikle büyümüfl sa¤ ventrikül veya kalp
d›fl›ndaki bir ba¤lant›, sternumun arkas›na yak›n veya ona yap›fl›k oldu¤unda
ya da aorta anteriyor pozisyonda bulundu¤unda (büyük arterlerin transpozisyonu),
halen vazgeçilmez bir ad›m olarak kabul edilmektedir. E¤er bu aç›dan özel
bir güçlük yaflanaca¤› öngörülüyorsa, sternum yeniden aç›lmadan önce, femoral
damarlar›n kanülasyonu, bypass›n uygulanmas› ve kalbin dekompansasyonu,
al›nmas› önerilen önlemler aras›ndad›r. Operasyon s›ras›nda, hastan›n yeniden
opere edilmesi gerekebilece¤i düflünülüyorsa, protez bir membran›n retrosternal
yerlefltirilmesi, sternumun yeniden aç›lmas›n› büyük oranda kolaylaflt›racakt›r.
Ancak bazen bu uygulama, bir sonraki operasyon s›ras›nda mediyastinal ve
kardiyak yap›lar›n tan›mlanmas›nda güçlük yaratabilir.

5.1.5 Pulmoner damar yata¤›nda anormallikler
Edinilmifl kalp hastal›¤› nedeniyle cerrahi ifllem uygulanacak olan hastalar›n
ço¤unda, pulmoner damar yata¤› normaldir. Ancak, konjenital kalp hastal›¤›
olan eriflkinlerin birço¤u için bu geçerli de¤ildir ve pulmoner damar direncindeki
art›fl›n yönetimi, özellikle operasyondan sonraki erken dönemde önemlidir.
Önceden opere edilmifl hastalarda, pulmoner arterlerde ileri derecede distorsiyon
söz konusu olabilir (pulmoner arterde bantlaflma, aortopulmoner flant veya
pulmoner arterlere geçmiflte uygulanm›fl cerrahi ifllemler). Bazen operasyondan
önce, arterin geniflletilmesi ve artere stent yerlefltirilmesi gerekebilir. Buna
alternatif olarak, bu lezyonlar, perikardiyal yamalar kullan›larak da onar›labilir.
Uzun bir süre boyunca klasik Glenn flant› olan hastalarda, pulmoner arteriyovenöz
fistüller geliflebilir. Nadiren, büyük fistüller, coil gibi cihazlarla kapat›labilir.
Ancak ço¤u kez, kapat›lmaya uygun olmayan birden çok küçük fistül bulunur.
Bu tür lezyonlar, onar›m amaçl› cerrahi giriflimlerden sonra gerileyebilirse de,
operasyondan sonra, ciddi, bazen de ölümcül komplikasyonlar›n kayna¤› da
olabilirler. Tüm hastalarda, pulmoner damar yata¤› (anatomi ve fizyolojisi)
dikkatli bir biçimde de¤erlendirilmelidir; çünkü bu yap›lardaki anormallikler,
konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerde, cerrahi ifllemin yap›lmas›n›
engelleyebilir veya cerrahi sonras›nda önemli bir yetmezlik nedeni olabilir.

5.1.6 Aortopulmoner kollateral dolafl›m
Siyanotik hastalarda, aortopulmoner kollateral damarlar, operasyon s›ras›ndaki
ve sonras›ndaki yaklafl›mda komplikasyon yaratabilir. Kollateral dolafl›m,
kesintiye u¤rat›lmad›¤› taktirde, sol atriyuma afl›r› bir geri dönüfl ile sonuçlanabilir.
Kollateral damarlar ayr›ca, operasyon alan›n›n görünmesini engeller,
kardiyoplejiyi ortadan kald›r›r, sistemik perfüzyonu zay›flat›r ve operasyondan
sonraki kritik dönemde, kalbin sa¤ taraf›nda afl›r› bir yüklenmeye neden olur.
Bu nedenle, kollateral damarlar›n boyutlar›, yerleflimi ve parankimdeki da¤›l›mlar›
tam olarak belirlenmelidir.
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Kollarerallere yaklafl›m ilkeleri (1) operasyondan önce oklüzyon (giriflimsel
kateterizasyon ile) veya operasyonun bafllang›c›nda cerrahi ligasyon, (2)
akci¤erlerin önemli bölümlerine kan ak›m› sa¤layan tek kaynak olan büyük
kollateral damarlar›n, cerrahi olarak tek oda¤a yönlendirilmesi, (3) cerrahi
yolla kapat›lmaya uygun olmayan çok say›daki küçük kollateral damarlar›n
zararl› etkilerini önlemek için, derin hipotermik düflük ak›ml› kardiyopulmoner
baypas yöntemlerini kapsamaktad›r.

5.2 Anestezi ve cerrahi sonras› bak›m
Konjienital kalp hastal›¤› olan ve kalple iliflkili ve iliflkisiz cerrahi ifllem yap›lmas›
gereken yetiflkinler, basit sorunlar› olan iyi durumdaki hastalardan, normal
kardiyovasküler fizyolojiden önemli ölçüde sapma gösterenlere kadar de¤iflen
bir yelpaze içinde baflvurmaktad›r. Ancak, bu hastalarda, hangi anestezi
yönteminin seçilece¤ine iliflkin kan›ta dayal› bilgiler yetersizdir. Anestezi ifllemi;
endokardit profilaksisi, hava embolisinden kaç›nma, damar kateterlerinin uygun
flekilde yerlefltirilmesi ve damar içindeki hacmin ve sistemik/pulmoner ak›m›n
düzenlenmesi gibi konulara özel bir önem gösterilmesini gerektirir. Perioperatif
ifllemlerde en önemli nokta, hastan›n kalp kusurunu, ifllevsel durumunu ve olas›
perioperatif sorunlar› iyi bilen bir ekibin bu ifli yönetmesidir.

5.2.1. Fizyoloji
Kardiyovasküler yetersizlik ve anestezinin getirdi¤i risklerdeki art›fl, hipoksemi,
pulmoner damar hastal›¤›, kalp yetmezli¤i veya aritmiye ba¤l› olabilir. Polisitemi,
hipoksemiye uyum için organizman›n verdi¤i bafll›ca yan›tt›r. Hematokrit artt›kça,
kan›n viskozitesi de katlanarak artar ve bu art›fl, demir yetmezli¤i ile daha da
fazla olabilir.59 Polisitemik hastalar dehidrate olmamal›d›r ve cerrahi ifllem
uygulanmadan bir gece önce, damar içinden s›v› almal›d›r. Pulmoner kan ak›m›
azalm›fl hastalarda hipoksemi, yeterli hidrasyon sa¤lanarak, sistemik arteriyel
bas›nç korunarak, pulmoner damar direncindeki geçici yükselme olabildi¤ince
azalt›larak ve oksijen tüketiminde art›fl olmas›ndan kaç›narak azalt›labilir. Di¤er
taraftan, artm›fl pulmoner kan ak›m›, kalbin iflini afl›r› derecede art›rabilir veya
sistemik perfüzyonu azaltabilir. Bu durumda yaklafl›m stratejisi, ventriküler
performans› korumak ve pulmoner ak›m›n sistemik ak›ma oran›n› optimize
etmektir. Sistemikten pulmonere do¤ru bir flant olmas› halinde (örn., Blalock-
Taussig), pulmoner ak›m, bas›nç gradiyentine ba¤l› olarak de¤iflecektir. Pulmoner
kan ak›m›ndaki art›fllar, pulmoner uyumu azalt›p, hava yollar›n›n direncini ve
soluk alma iflini art›r›r. Belirgin ölçüde artan pulmoner kan ak›m›, hava yolunun
t›kanmas›na ve akci¤erde uyumsuzlu¤a yol açar. Reaktif pulmoner damarlar,
anestetik ilaçlar, pozitif bas›nçl› hiperventilasyon, oksijen ve pulmoner
vazodilatörler ile tedavi edilebilir. Pulmoner kan ak›m› azalm›flsa, daha da
fazla azalmas› önlenmelidir. Hava yollar›ndaki ölü bofllu¤un hacmi, pozitif
bas›nçl› ventilasyon, alveoler bas›nc›n yükselmesi veya sol atriyal ya da pulmoner
arter bas›nçlar›n›n düflmesi ile artar.

5.2.2 De¤erlendirme
Operasyondan önceki de¤erlendirme, zemindeki sorunlar› tan›mlamal› ve riski
yüksek olan hastalar› belirlemelidir.
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Kardiyak anestezist, operasyondan önceki tart›flmalarda ve hastaya yaklafl›m
stratejisinin planlanmas› aflamas›nda haz›r bulunmal›d›r. Geçirilmifl operasyonlara
iliflkin kay›tlar son derece de¤erlidir. Klinik de¤erlendirme, laboratuvar verileri,
EKG, akci¤er grafisi, ekokardiyografi ve kateterizasyona iliflkin bilgilerle
desteklenmelidir. Hastan›n skolyozu varsa, akci¤er fonksiyon testleri yap›lmal›d›r.
Geçirilmifl cerrahi operasyonlar, yineleyen laringiyal ve frenik sinir zedelenmeleri
veya Horner sendromu ile sonuçlanm›fl olabilir.

5.2.3 Anestezik yaklafl›m
Sedatif premedikasyon çok popülerdir. Oksijen tüketimi azalm›fl olsa bile,
hipoksemi bulunmas› halinde dikkatli olmak gerekir. ‹ndüksiyon amac›yla
kullan›lacak olan maddenin seçimi bireysel bir karard›r. Kardiyak flantlar›n,
inhalasyon ile indüksiyon üzerinde iyi bilinen bir etkisi olmakla birlikte, bu etki
nadiren ciddi klinik önem arz etmektedir. ‹ndüksiyon yöntemlerinin ço¤unda
vazodilatasyon ola¤and›r ve sa¤dan sola flantlarda artar. Ancak, bunun,
arteriyel satürasyon üzerindeki etkisi, toplam oksijen tüketimindeki azalma ve
bunun sonucunda, karma venöz oksijen satürasyonundaki artma ile k›smen
telafi edilecektir. Genelde, ilaç seçimi, uygun hemodinamik amaçlardan daha
az önem tafl›r. Ventriküler ifllev bozuklu¤unda, narkotik temelli anestezi uygun
bir seçimdir. Yüksek düzeyde sempatik uyar›m söz konusu ise ketamin, kalbin
ifllevini bask›layabilir.

Tablo 2 Çeflitli sporlarda harcanan enerji, dinamik ve statik unsurlar
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Sporlara örnekler
Hafif (<3 Met)
Yavafl yürüme
Do¤a yürüyüflü
Golf
Kriket
Curling
H›zl› yürüyüfl
Jimnastik
Orta (3-6 Met)
Bisiklet çevirme
Yüzme
Yük ile yokufl yukar› yürüme
At binme (dörtnal)
Dalma
Kayak
Voleybol
Çiftli tenis
A¤›r (>6 Met)
Tekli tenis
Koflu
K›rda kayak (klasik)
K›rda kayak(paten)
Yar›fl amaçl› bisiklet binme
Kürek çekme
Boks

Harcanan enerji kcal/sa

200
400
350
350
300
350
400

400
500
500
550
450
350
350
400

600
700
800
800
500
600
700

statika

-
-
-
-
-
-
++

+
+
-
+
++
-
-

-
+
+
++
+
+
++

dinamika(70 kg için)

+
+
-
+
-
+
-

++
++
+
-
+
+
+

++
+
++
++
++
++
++

a-düflük, +orta, ++yüksek



5.2.4 ‹zlem
Giriflimsel izlem ifllemlerinin kullan›lmas›, cerrahinin boyutuna ve zemindeki
kardiyovasküler patolojiye ba¤l›d›r. Bir pulmoner arter kateterinin yerlefltirilmesi,
anatomik anormallikler nedeniyle güç olabilece¤i gibi, ayn› zamanda, reaktif
pulmoner damarlar›n bulunmas› halinde tehlikeli de olabilir. Ventriküler
performans›, kapak ifllevini ve kan ak›m›n› izlemede transözofajiyal ekokadiyografi
yararl›d›r. ‹zlemde baz› pratik konular önem tafl›r. Sa¤dan sola flant›n bulunmas›
veya ortak kar›fl›m olmas› halinde, tidal sonu CO2, paCO2’yi oldu¤undan
daha düflük gösterecektir. Daha önce yerlefltirilmifl sistemikten pulmonere do¤ru
olan flantlarda, karfl› tarafta kan bas›nc›n›n izlenmesi gerekir. Nab›z oksimetrelerin
do¤rulu¤u, %80’in alt›ndaki düzeylerde garanti de¤ildir. Venöz tromboz veya
azigos devaml›l›¤› olan kesintiye u¤ram›fl vena kava nedeniyle, damarlara
ulafl›m sorun yaratabilir. Santral venöz kateter, Fontan dolafl›m›nda ciddi
tromboemboliz riski yarat›r ve olabildi¤ince erken ç›kar›lmal›d›r. Santral yolla
ilaç verilmesi için femoral venlerden yararlan›labilir.

5.2.5 Anestezi sonras› bak›m
Operasyondan sonraki bak›m, yüksek oranda ba¤›ml›l›k veya yo¤un bak›m
ortam›nda sa¤lan›r ve hastalar›n ço¤unda standart yönetim ilkeleri geçerlidir.
Ancak, pulmoner damar direnci, flant lezyonlar›, ventriküler ç›k›fl yolu obstrüksiyonu
ve sa¤ ventrikülde ifllev bozuklu¤unun yönetimi konusunda deneyim önem tafl›r.
Modern yo¤un bak›m birimlerinde, yüksek risk tafl›yan cerrahi hastalar›na s›v›
uygulanmas› ve sistemik oksijen verilmesi üzerinde durma e¤ilimi vard›r. Bu
yaklafl›m, ventrikül ifllevi bozuk olan YKKH hastalar›nda iyi tolere edilmeyebilir.
Kardiyopulmoner etkileflim önemlidir. Pulmoner kan ak›m›n›n düzenlenmesinde,
arteriyel kan gazlar›n›n (özellikle PaCO2) kontrolü esast›r. Hava yollar›n›n
bas›nc›n›n düflük olmas› ve hastan›n ventilasyondan ayr›lmas›, transpulmoner
ak›m aç›s›ndan yararl› olsa da, pozitif bas›nçl› ventilasyon s›ras›nda inspirasyon
evresinin süresinin, tepe inspirasyon bas›nc›n›n mutlak düzeyinden daha fazla
etkiye sahip oldu¤u unutulmamal›d›r. Kuflkusuz ki, inspirasyon zaman›n›n
k›salt›lmas› (tepe inspirasyon bas›nc›nda bunu izleyen art›fl ile birlikte), pulmoner
ak›m› en üst düzeye ç›karman›n en iyi yoludur. Alveoler ventilasyon CO2 yan›t
e¤risi normaldir. Bu nedenle, yeterli analjezi verilmesi önem tafl›r ve uygun
olur. Bu durum, pulmoner arter bas›nc›n›n oynak olmas› halinde özellikle önem
tafl›r. SaO2 ile Qp:Qs aras›ndaki hiperbolik iliflki, genel yo¤un bak›m çal›flanlar›
taraf›ndan s›kl›kla anlafl›lmamaktad›r. Buna ba¤l› olarak, tam kar›fl›ml› bir
dolafl›mda, uygun olmayan düzeyde yüksek satürasyonlar›n önemi fark
edilmeyebilir veya endifle yaratmayabilir.

5.3 Kalp d›fl› cerrahi
Kalple iliflkili olmayan cerrahinin riskleri, zemindeki kardiyovasküler bozuklu¤a,
cerrahi ifllemin boyutuna ve bunun elektif ve acil bir ifllem olup olmad›¤›na
ba¤l›d›r. Operasyondan önceki planlama aflamas›nda, uzmanlaflm›fl bir YKKH
merkezine dan›fl›lmal›d›r.60
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Hemodinamik ve anatomik bozukluklar›n ne oldu¤u tam olarak anlafl›lmal›d›r.
Hastan›n de¤erlendirilmesi, ventriküler ifllevin ve pulmoner arter bas›nc›n›n
Doppler eko ile incelenmesini kapsar.
Operasyonun, hemodinamik instabilite, kanama, hipotansiyon ve hipovolemi
ile birlikte endokardit gibi riskleri, cerraha aç›klanmal›d›r.61 Eriflkin hastalar›n
savunmas›z oldu¤u edinilmifl hastal›klar›n [sistemik hipertansiyon, iskemik kalp
hastal›¤›, aritmi (hem ventriküler hem supraventriküler), periferik varikoziteler]
yan› s›ra, konjenital kalp hastal›¤›na s›kl›kla efllik eden, böbrek ifllev bozuklu¤u
gibi ek sorunlar da de¤erlendirilmelidir. Cerrahi ifllemin dikkatle planlanmas›
son derece önemlidir. Kalple iliflkili olmayan acil operasyonlarda risk daha
yüksektir ve solunum yolu veya sinir sistemine iliflkin ifllemlerin uygulanaca¤›
hastalarda, komplikasyonlara daha s›k rastlanabilir. Operasyon s›ras›nda
izlem, erken hemodinamik de¤iflikliklerin saptanmas›na ve uygun tedaviye
hemen bafllanmas›na olanak tan›r. ‹ntraarteriyel izlemin sürekli olmas›, damar
içi hacimde ve hemodinamik durumdaki ani de¤iflikliklerin hemen saptanmas›n›
sa¤lar ve arteriyel kan gaz›n›n periyodik olarak ölçülmesini kolaylaflt›r›r. Santral
venöz kateterin kullan›lmas›na veya pulmoner arter bas›nc› kayd›n›n (oksimetri
ile birlikte veya olmadan) yap›lmas›na iliflkin karar, her hastada ayr›
de¤erlendirmeli ve risk/yarar oran› hesap edilerek verilmelidir. Risk/yarar
oran›, pumoner hipertansiyonu ve sa¤dan sola flant› olan hastalarda, ventriküler
aritmi ve paradoksik embolizm riskinde art›fl ile iliflkili olabilir.

5.3.1 Opere edilmemifl konjenital kalp hastal›¤›
Belirgin obstrüktif lezyonlar› (aort stenozu, koarktasyon ve pulmoner stenoz)
olan hastalar, özellikle de ventriküler ifllev bask›lanm›flsa, operasyon s›ras›nda
hipotansiyon geliflmesine karfl› korunmas›zd›r. H›zl› s›v› verilmesi, pulmoner
ödeme neden olabilir. Kalple iliflkili olmayan elektif cerrahi ifllemler, obstrüktif
kapa¤›n veya arteriyel lezyonun replasman›ndan sonra daha güvenle
gerçeklefltirilebilir. Herhangi bir nedene ba¤l› vertriküler ifllev bozuklu¤u olan
bir hasta, perioperatif komplikasyonlara daha savunmas›zd›r (örn., sistemik
ventrikülün, morfolojik sa¤ ventrikül oldu¤u, büyük arterlerin transpozisyonunun
konjenital olarak düzeltilmifl olmas›).

5.3.2 Opere edilmifl konjenital kalp hastal›¤›
Onar›lm›fl konjenital kalp hastal›¤› olan hastalar, özellikle de ventriküler ifllevleri
zay›flad›¤›nda (atriyal transportun kayb› halinde alevlenebilir), aritmi ve
hemodinamik bozuklu¤a karfl› savunmas›zd›rlar. Bu hastalar›n perioperatif
yönetiminde multidisipliner bir yaklafl›m›n benimsenmesi, komplikasyonlar›n en
aza indirilmesine yard›mc› olacakt›r.

5.3.3 Siyanotik kalp hastal›¤›
Siyanotik kalp hastal›¤› olan hastalar, özellikle de pulmoner hipertansiyonlar›
varsa, en çok kalple iliflkili olmayan cerrahi ifllemlerde risk alt›ndad›rlar.60

YETÜÞKÜNLERDE KONJENÜTAL KALP HASTALIÚINA YAKLAÞIM



Do¤al hemostatik bozukluklara ikincil olarak ortaya ç›kan, artm›fl hemoraji
riski, hematokritin >%65 olmas› halinde, operasyondan önce flebotomi
uygulanmak suretiyle geçici olarak azalt›labilir.
Bu uygulamada, bir ünite kan al›n›r ve yerine izovolümik s›v› verilir; al›nan
kan, otolog transfüzyon için saklan›r. Siyanotik hastalarda, sistemik damar
direncinin düflmesi, sa¤dan sola flant› ve hipoksiyi art›rabilir. Bu durum iyi
tolere edilmez ve kardiyovasküler kolaps›n ortaya ç›kmas›na neden olabilir.
Uzun süren operasyonlarda ortaya ç›kan hemodinamik instabilite, yüksek
hacimde s›v› verilmesini gerektirebilir; bu tür operasyonlarda da perioperatif
mortalite yüksektir. Benzer flekilde, spinal anestezi, sistemik damar direncinin
düflmesi ve venöz dönüflün azalmas› ile sonuçlanabilir. Bu nedenle, siyanotik
hastalarda, bu anestezi yönteminden kaç›n›lmal›d›r. Sa¤dan sola flant› olan
herhangi bir hastada, paradoksik embolus riski artm›flt›r ve bu hastalarda
kullan›lacak olan damar içi yollar›n tümüne hava filtreleri tak›lmal›d›r. Uygun
görüldü¤ü taktirde bakteriyel endokardit profilaksisi uygulanmal›d›r.60,61

5.4 Transplantasyon (fiekil 5)
Transplantasyon, konjenital kalp hastal›¤› olan birçok yetiflkin hasta için son
çaredir ve k›sa vadeli prognozun k›sald›¤› veya yaflam kalitesinin kabul edilemez
düzeyde oldu¤u durumlarda düflünülmelidir. Kalp, kalp-akci¤er, intrakardiyak
onar›m ile birlikte tek veya çift akci¤er transplantasyonu yap›labilir.
Sonunda transplantasyon gerektiren en s›k konjenital lezyonlar aras›nda,
yetersiz Fontan, Mustard veya Senning ifllemleri, konjenital düzeltilmifl
transpozisyon, kompleks pulmoner atrezi ve Eisenmenger kompleksi say›labilir.
Bunlar›n yan› s›ra, çocuklukta konjenital lezyonlar nedeniyle transplantasyon
yap›lm›fl ve yeniden transplantasyon gereksinimi olan al›c›lar›n say›s› da giderek
artmaktad›r.
Son evredeki konjestif kalp yetmezli¤i için risk de¤erlendirme skorlar› bulunmakla
birlikte62, bunlar, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler için geçerli olmayabilir.
Bu durum, transplantasyonun zamanlamas›na iliflkin kararlar› zorlaflt›rabilir.
Transplantasyondan önceki standart ifllemlere ek olarak, konjenital kalp hastal›¤›
olan yetiflkinlerdeki özel konulara dikkat edilmesi de gerekir. Geçmiflte uygulanm›fl
olan kan aktar›mlar› sonucunda geliflen duyarl›laflma, erken organ reddi ve
greft yetersizli¤i olas›l›¤›n› art›r›r. Hasta bekleme listesine al›nmadan önce,
HLA antikoru düzeyini azaltmak için tedavi gerekli olabilir. Kalp ç›k›fl› düflük
olan, rezidüel lezyonlar›, flantlar› veya kollateralleri bulunan hastalarda pulmoner
damar direncinin de¤erlendirilmesi güç olabilir. Karmafl›k lezyonlar›n birço¤unda,
cerrahi ifllem ayr›nt›l› olarak planlanmal› ve sistemik ve pulmoner venöz dönüfl
de dahil olmak üzere, tüm anatomik ayr›nt›lar tan›mlanmal›d›r. Bu aç›dan MRG
özellikle yararl›d›r. Genç eriflkinlerde, transplantasyondan sonra verilen ilaçlara
uyum gösterilmemesi, önemli bir sorundur ve hasta listeye al›nmadan önce,
önceden mevcut psikososyal sorunlar dikkatlice de¤erlendirilmelidir. Yetersiz
‘Fontan’ hastas›na özel di¤er risk faktörleri aras›nda, protein kayb›na yol açan
enteropati ve pulmoner arteriyovenöz fistüller say›labilir.
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Terminal kardiyopulmoner lezyonlar› bulunan hastalarda, zeminde kromozomal
anomaliler, giderek daha s›k saptan›r olmufltur ve karar verme sürecini daha
da karmafl›k bir hale getirebilir.
Daha önce opere edilmifl olan hastalardaki cerrahi sorunlar aras›nda, kanülasyon
güçlükleri, diseksiyon, anormal anatomi, yeniden yap›land›rma için ek bir
ba¤lant›ya gerek duyulmas›, kanama ve al›c›y› haz›rlamak için gereken zaman›n
öngörülmesi say›labilir. Bu sorunlar, s›kl›kla iskeminin ve baypas zaman›n›n
uzamas›na yol açar ve dolay›s›yla, greftin ifllevini ve yaflam süresini tehlikeye
atabilir.
YKKH olmayan hastalar›n halihaz›rdaki 1, 5 ve 10 y›ll›k sa¤kal›m oranlar›,
%80, %70 ve %55’tir.29 Kalp-akci¤er transplantasyonunda bu sürelerin ise
s›ras›yla %65, %45 ve %30 oldu¤u belirtilmektedir.29 Fontan hastal›¤› da dahil
olmak üzere, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin birço¤unda, kalp
transplantasyonunun ak›beti önemli ölçüde daha kötüdür; bunun bafll›ca nedeni,
erken dönemde yüksek oranda y›pranma olmas›d›r.63-66 Ba¤›fl›kl›¤› bask›layan
birçok yeni ilac›n kullan›ma sunulmufl olmas›na karfl›n, transplantasyondan
sonra geç dönemde y›pranma düzeyinde, son 10-20 y›l içinde herhangi bir
iyileflme olmam›flt›r. Kronik ret (kalp aktar›m›nda greftte koroner vaskülopati,
akci¤er aktar›m›nda obliteratif bronfliyolit) ve malinite, halen bafll›ca sorunlard›r.
Ba¤›fl›kl›k bilimindeki geliflmeler ve yeni ilaçlar›n, gelecekte bu konularda
geliflme kaydedilmesini sa¤layaca¤› ümit edilmektedir.
Organ vericilerinin az olmas› ve iyi sonuçlar elde edilememesi, organlar›n,
konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerde kullan›lmas›n› olumsuz yönde
etkileyebilir. Geçici olarak çözümlenmifl lezyonlar› olan ve daha önce
transplantasyon yap›lm›fl hastalar›n giderek daha uzun yaflamas›, bu durumun
daha da kötüye gitmesine neden olacak ve birçok hasta, uzun vadeli t›bbi
destek sistemleri veya ksenotransplantasyon yöntemleri kullan›ma sunuluncaya
dek, transplantasyon flans›n› yakalayamayacakt›r. Bu sorun, özellikle konjenital
kalp hastal›¤› olup, kalp-akci¤er transplantasyonuna gereksinim duyan hastalar
için geçerlidir.

6. Psikososyal konular (fiekil 2)

Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler konusunda uzmanlaflm›fl olan birim,
karmafl›k t›bbi ve cerrahi sorunlar›n halledilmesinin yan› s›ra, bu toplumda
karfl›lafl›lan birçok psikososyal sorun için de destek sa¤lamal›d›r.67 Bu sorunlar
aras›nda, zemindeki kalp hastal›¤›na ve prognoza iliflkin yüksek düzeyde
endifle, sosyal etkileflimlerde güçlük ve ifl sahibi olma, sosyal güvenlik ve fiziksel
etkinlik gibi özel konular say›labilir.68 Hastalar›n maruz kald›¤› haks›z ay›r›mc›l›kta
savunucu görevi üstlenecek olan uzmanlaflm›fl ekipte, bu konuda deneyim
sahibi elemanlar bulunmal›d›r. Zemindeki engellili¤in, izlem sürecinde sunulacak
sa¤l›k hizmetinin düzeyi ve tipinin ve duygusal durumun, psikososyal sa¤l›k
ve performans üzerindeki etkisini belirleyebilmek için, daha fazla çal›flmaya
gerek vard›r.
Bu çal›flmalarda, iyi tan›mlanm›fl hasta topluluklar› seçilmeli, fizyolojik performans›
derecelendiren, geçerlili¤i kan›tlanm›fl anketler uygulanmal› ve karfl›laflt›rma
için uygun flekilde seçilmifl kontrol gruplar› kullan›lmal›d›r.
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Halihaz›rda, konjenital kalp hastal›¤›na iliflkin geçerlili¤i kan›tlanm›fl önlemler
mevcut de¤ildir. Bu belgede yer alan bilgiler, profesyonellerin e¤itilmesine
yard›mc› olacak ve konjenital kalp hastal›¤› olan ergen ve eriflkinlerin
gereksinimlerine yönelik dan›flmanl›k hizmetlerinin sunulmas›n› sa¤layacakt›r.

6.1 Entelektüel geliflim/e¤itim
Genotip, sendromlar›n varl›¤› ve kalpteki kusura ve bunun tedavisine ba¤l›
olarak hemodinamik durumun bozulmas›, entelektüel geliflimi etkileyebilir.
Günümüzde, de¤iflen derecelerde ö¤renme güçlü¤ü ile seyreden, William
sendromu, Down sendromu ve 22q11 ayr›lmas› gibi sendromlar› bulunan
hastalar›n birço¤u, eriflkinlik dönemine de¤in yaflamlar›n› sürdürmektedir. Bu
hastalar›n özel e¤itim gereksinimleri bulunmaktad›r. Düflük kalp ç›k›fl gücü,
asidoz ve hipoksi gibi nedenlere ba¤l› erken nörolojik komplikasyonlar›n yan›
s›ra, kalp cerrahisi, anestezi, hipotermi, dolafl›m durmas› ve kardiyopulmoner
baypas gibi durumlar›n sonucunda, biliflsel ifllev olumsuz etkilenebilir. Entelektüel
geliflim ayr›ca, kronik kalp yetmezli¤i, aritmi ve/ya siyanoz ve okuldan kalma
gibi durumlardan da etkilenebilir.
Görece basit konjenital kalp kusurlar› olan genç eriflkinlerde entelektüel ak›bete
iliflkin çal›flmalar, ümit vaat etmektedir. E¤itime ba¤l›l›¤›n düzeyi, genel
toplumdakinden çok daha üstündür ki bu durum, konjenital kalp hastal›¤› olan
yetiflkinlerdeki yüksek motivasyon düzeyini ve ailelerin ve onlara sa¤l›k hizmeti
sunanlar›n deste¤ini yans›tmaktad›r.69 Karmafl›k defektleri olan hastalara iliflkin
veriler ise daha s›n›rl›d›r. Baz› çal›flmalarda, Fallot Tetralojisi ve büyük arterlerin
transpozisyonu da dahil olmak üzere, siyanotik konjenital kalp hastal›klar›nda,
ortalaman›n alt›nda I.Q. skorlar› oldu¤u gösterilmifltir.70 Kronik hipoksinin süresi
ve yüksek hematokrit gibi bireysel faktörlerin etkisi az olsa da, genelde, olumsuz
faktörlerin bir araya gelmesinin, uzun vadede zararl› etkileri oldu¤u
düflünülmektedir. Konjenital kalp hastal›¤› olan çocuklar›n %10 kadar›nda,
ço¤unlukla yaflam›n ilk 2 günü içinde olmak üzere, serebrovasküler enfarkt
geliflmektedir.71 Günümüzde oldu¤u gibi, konjenital kalp hastal›¤›n›n erken
düzeltilmesi, bu nörolojik komplikasyonlar› azaltsa da, düzeltme iflleminin
kendisi de, yaflam›n daha geç y›llar›nda ortaya ç›kacak nörolojik-biliflsel etkilere
sahiptir.

6.2 ‹fl edinme
‹fl edinme ve ifli sürdürme yetene¤i, entelektüel ve fiziksel kapasiteye, motivasyona
ve akranlarla iliflkilerin yan› s›ra, toplum taraf›ndan uygulanan olas› ayr›mc›l›¤a
ba¤l›d›r. Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerin ifle girme durumuna iliflkin
baz› raporlar, karmafl›k lezyonlar› olan hastalarda iflsizli¤in daha s›k oldu¤unu
göstermifltir.72 Bu hastalar›n yaklafl›k %10’u tamamen engelli kabul edilmektedir.
‹flsizli¤in ekonomik sonuçlar›, Avrupa ülkelerindeki sosyal düzeylerin ve refah
programlar›n›n belirgin farkl›l›klar göstermesi nedeniyle, ülkelere göre
de¤iflmektedir.
Yine de, en cömert sistemlerde bile, iflsizli¤in, bu özellikle duyarl› toplumda,
kendini de¤ersiz görme ve sosyal temas›n azalmas› gibi belli bafll› istenmeyen
etkileri bulunmaktad›r.
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‹fl dan›flmanl›¤›, t›bbi uzmanl›¤›n bir parças›d›r ve uzman ekibin, dan›flman
hemflireler de dahil olmak üzere, di¤er elemanlar› taraf›ndan yürütülmelidir.
Hastaya verilen ö¤ütler gerçekçi olmal› ve hem hastan›n fiziksel ve entelektüel
kapasitesine hem de baz› ifllerin (örn. araba kullanmak) yap›lmas›n› engelleyen,
aritmi gibi özel konulara dayand›r›lmal›d›r. Özellikle devlet sektöründe, ülkeler
göre de¤iflmek üzere, baz› özel ifllerde (örn., silahl› kuvvetler ve polis teflkilat›)
bu tür hastalar kabul edilmemektedir. Hastan›n, farkl› mesleklerin gereksinimlerini
karfl›layabilme yetene¤i, resmi programlar kullan›larak de¤erlendirilmelidir.
Mesleki ve fiziksel rehabilitasyon ve ifl e¤itimi gibi di¤er hizmetler, hastan›n
ifl seçeneklerini art›rabilir.
Yap›lan çal›flmalar, konjenital kalp hastal›¤› olanlara, ifle alma konusunda
ayr›mc›l›k uyguland›¤›n› ortaya koymufltur. Bu ayr›mc›l›k, hastan›n performans›na,
iflten ayr› kalma olas›l›¤›na, erken emeklili¤ine ve t›bbi sigortas›na iliflkin
endiflelerden kaynaklanmaktad›r. ‹flverenlerin bu tür davran›fllar›na iliflkin
mevzuat, ülkeler aras›nda farkl›l›klar göstermektedir, bunlar aras›nda, engelli
kiflilerin ifle al›nmas› konusunda olumlu eylem de bulunmaktad›r. Ayr›ca, sigorta
maliyetinin art›r›lmas› yoluyla ayr›mc›l›¤›n yasaklanmas› da bunlara dahildir
ve t›bbi hizmette sigortaya dayal› sistemi olan ülkelerde mutlaka bulunmal›d›r.
Birçok durumda, ak›bete iliflkin objektif veriler bulunmad›¤›ndan, pratisyen
hekim, müstakbel iflveren ile do¤rudan iliflkiye girerek, hastan›n ifle al›nma
flans›n› önemli ölçüde art›rabilir.

6.3 Sosyal güvence
Yaflam sigortas› ve sa¤l›k sigortas› uygulamalar›, hem ülke dahilinde, hem de
ülkeler aras›nda farkl›l›klar göstermektedir. Durumu standardize etme ve
iyilefltirme yönünde gösterilen tüm çabalara karfl›n, hastalar hala, en iyiyi bulma
için aramak zorundad›r. Hekimler ve birleflik Krall›k’taki Yetiflkinde Konjenital
Kalp Birli¤i gibi örgütlenmifl kurulufllar, hastalar› ‘samimi’ kurulufllara
yönlendirmede çok yararl› önerilerde ve yard›mlarda bulunmaktad›r.
Yaflam sigortas›, mali plan›n önemli bir unsurudur ve ipotek ve ev alma ile en
küçük bir iliflkisi yoktur. Baflvurulan flirketin yaklafl›m›na göre, yaflam sigortas›
reddedilebilir, normal fiyatla yap›labilir veya çok yüklü ek prim ödemesi
gerektirebilir.73 Birleflik Krall›k’ta 1993’te yap›lan bir çal›flmada, konjenital
kalp hastal›¤› olan eriflkinlere önerilen yaflam ve sa¤l›k sigortalar›
de¤erlendirilmifltir.74 Bu çal›flman›n bulgular›, sigortac›l›k ilkeleri ile t›bbi ak›bete
iliflkin veriler aras›nda flafl›rt›c› bir uyumsuzluk oldu¤unu ortaya koymufltur.
Örne¤in, onar›lm›fl aort koarktasyonu olan hastalar, normal fiyatla sigortalan›rken,
baflar›l› bir flekilde onar›lm›fl ventriküler septal defekti olanlar›n sigortalanmas›
reddedilmektedir. Sa¤l›k sigortas›n›n, konjenital kalp hastal›¤› olan hastalarda
yap›labildi¤i, ancak, zemindeki kalp hastal›¤›n› kapsam›na almad›¤›
görülmektedir. Bu uygulama, sigorta temeline dayanan t›bbi sistemlerde,
konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlere t›bbi hizmetin en iyi flekilde sunulmas›n›
engelleyebilir. Daha önce yap›lm›fl bir Alman çal›flmas›nda, YKKH olan bir
grup hastan›n %30’undan fazlas›nda yaflam sigortas›n›n reddedildi¤i ortaya
koyulmufltur.75
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Bu konuda daha güncel bilgilere ulaflabilmek için, Birleflik Krall›k ve Fransa’da
yeni çal›flmalar sürdürülmektedir. ‹talya ve ‹sviçre’de, kalple iliflkili dernekler
taraf›ndan sigortalanmaya iliflkin öneriler yap›lmaktaysa da, incelenen di¤er
ülkelerde böyle bir uygulama bulunmad›¤› görülmüfltür. Bu uygulama tatminkâr
de¤ildir ve resmi uygulama kurallar› gelifltirilmesi ve bunlar›n, ak›bete iliflkin
analizlerle birlikte sigortac›lar›n incelemesine sunulmas› ile iyilefltirilebilir. Mali
sorunlar nedeniyle t›bbi hizmetin aksamas› istenmiyorsa, daha karmafl›k
lezyonlar› ve daha kötü ak›beti olan hastalar›n da sigortalanmas› için stratejiler
gelifltirilmelidir.

6.4 Fiziksel etkinlik/spor
Spor etkinliklerine kat›l›m ve düzenli fiziksel egzersizin, sa¤l›kl› yaflam, psikolojik
iyilik hali, kendine güvenme ve sosyal etkileflimler kadar, geç dönemde kalp
hastal›¤› edinme riski üzerinde de olumlu etkileri oldu¤u gösterilmifltir. Konjenital
kalp hastal›¤› olan yetiflkinlerde egzersiz konusundaki öneriler, hastan›n yetene¤i
kadar, fiziksel çal›flmalar›n kalbin hemodinamikleri üzerindeki etkisine de
dayanmal›d›r76,77 (örn., ventrikülün yeniden flekillendirilmesi, miyokardiyal
iskemi). Bu konuda hastaya verilecek olan dan›flmanl›kta, farkl› sporlarda
harcanan enerji ve hastaya, etkinliklerini s›n›rlayabilmesi için yöntemlerin
ö¤retilmesi konular›na a¤›rl›k verilmelidir (Tablo 2). Bu yöntemler aras›nda,
Borg’un, alg›lanan efor ölçe¤i, hedeflenen kalp h›z› aral›¤› (testler s›ras›nda,
hiçbir belirti veya hemodinamik bozukluk olmaks›z›n ulafl›lan en yüksek kalp
h›z›n›n %60-80’i) ve basit soluma kural› (soluma, normal konuflmaya engel
olmad›¤› sürece, etkinli¤e güvenle devam edilebilir) say›labilir. Marfan sendromu
veya di¤er aort anomalileri olan, antikoagülan kullanan veya kalp pili olan
hastalarda, vurma etkili sporlardan kaç›n›lmal›d›r. Hastan›n, normal günlük
yaflam s›ras›ndaki beklentilerine iliflkin egzersiz düzeylerinin etkisini ölçen resmi
testler yap›lmal› ve eriflkinlerde geleneksel egzersiz testleri programlar›ndan
esinlenerek haz›rlanan protokoller bu hastalara uyarlanmal›d›r.78 Hekimler,
bu sonuçlar›, hastalarla tart›flarak kullanmal›d›r. Genelde, pratisyen hekimler
tutucudur ve s›kl›kla, gereksiz flekilde yasaklay›c› bir tutum benimserler; bu
tutum, hastan›n yaflam kalitesi üzerinde önemli ölçüde olumsuz etki gösterebilir.
Egzersizin, konjenital kalp hastal›¤› olan hastalarda akut, kronik ve olas› zararl›
hemodinamik etkileri olabilir. Bunlar aras›nda, s›v› kayb›, kan bas›nc›nda artma
veya azalma, taflikardi ve/ya aritminin yan› s›ra, ventriküler hipertrofi ve ifllev
üzerinde uzun vadeli etkiler say›labilir. En çok endifle yaratan durum ise,
egzersiz s›ras›nda veya sonras›nda ani ölüm riskidir. Gençlerde fiziksel etkinlik
s›ras›nda görülen ani ölüm olgular›n›n ço¤u, önceden fark edilmemifl bir kalp
bozuklu¤una ba¤l›d›r ve konjenital kalp hastal›¤› oldu¤u bilinen hastalarda
ani ölüm son derece nadirdir (konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler konusunda
uzmanlaflm›fl dokuz ayr› merkezde yürütülen yak›n tarihli bir çal›flmada, 10
000 hastada 1 olgu). Aritmide ve hemodinamik aç›dan savunmas›z dolafl›m
sistemlerinde, ölümcül olabilen  durumlar ortaya ç›kabilir (örn., Mustard/Senning
veya Fontan operasyonundan sonra veya kalp yetmezli¤inde önyükün tehlikeye
girmifl devrelerde). Ço¤u kez, belli bir rahatlama düzeyinde sosyal egzersiz
yap›lmas›, ancak rekabete dayal› sporlara kalk›fl›lmamas› fleklindeki ö¤ütler
uygun olur.
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6.5 Yaflam kalitesi
Konjenital kalp hastal›¤› olan ergen veya eriflkinlerden oluflan genifl topluluklarda,
geçerli ölçüm yöntemleri kullan›larak yap›lm›fl olan, yaflam kalitesine iliflkin
çal›flma say›s› azd›r. Mevcut çal›flmalar›n da ço¤u, modern yaklafl›m uygulamalar›
ile pek uyumlu de¤ildir.81 Sorguland›klar›nda, hastalar›n ço¤u, ‘asemptomatik’
olduklar›n› söyleyeceklerdir. Hastalar›n birço¤u, normal yaflam etkinliklerinin
tümünün zevkini ç›karabildikleri halde, hastan›n belirtilere iliflkin bildirimi,
dikkatle yorumlanmal›d›r; çünkü hastalar yaflamlar› boyunca hep k›s›tlanm›fl
olduklar›ndan ‘daha iyisini bilmeyebilirler’.82 Buna alternatif olarak,
s›n›rlanmalar›na iliflkin duygular›n› itiraf etme ve sorunlar›n› tart›flma konusunda
gönülsüz de olabilirler. ‹yi bir öykü almak için (s›kl›kla dan›flman hemflire
taraf›ndan) yeterli zaman ayr›lmas› mutlaka gereklidir ve öykünün, objektif
testlerle desteklenmesi gerekebilir.
Eriflkin yaflam›na psikososyal uyum, sadece konjenital kalp defektinin tipine
ve fliddetine de¤il, ailenin, arkadafllar›n ve YKKH ekibinin tutum ve davran›fllar›na
da ba¤l›d›r. Hastaya duyarl› bir yaklafl›m sergilenmesi ve hastan›n e¤itimi son
derece de¤erlidir ve YKKH ekibinin savunuculuk rolü de göz ard› edilmemelidir.

6.6 Hasta kurulufllar›
Birçok Avrupa ülkesinde, hastalar örgütlenmifltir ve t›bbi bilginin da¤›t›lmas›,
hastalar›n e¤itilmesi ve hasta haklar›n›n güvence alt›na al›nmas› konular›nda
etkin biçimde çal›flmaktad›r. Bu kurulufllar, bas›n ile temasta olmalar› nedeniyle,
normal sa¤l›k kanallar›ndan daha fazla politik etkiye sahiptir. Hastalara özel
internet siteleri de, hem hastalar›n e¤itimi, hem de uzmanlaflm›fl merkezlere
yönlendirme aç›s›ndan son derece de¤erlidir. Birçok hasta kuruluflu, t›bbi
araflt›rmalar ve pahal› tedavi yaklafl›mlar› için mali destek sa¤lama konusunda
da etkili olmufltur. Bu nedenle, konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler konusunda
uzmanlaflm›fl birimler ile bu organizasyonlar aras›nda düzenli temas olmas›
önemlidir.

7. Spesifik lezyonlar
Bu bölümde, konjenital kalp hastal›¤› olan hastalarda en s›k görülen lezyonlarda,
günümüzde benimsenen yönetim stratejisi özetlenmifltir. Burada yer alan
önerilerin birço¤u, kan›ta dayal› randomize çal›flmalara de¤il, klinik deneyimlere
dayanmaktad›r. Bu nedenle, di¤er ESC Çal›flma Gruplar›’ndakinin aksine,
etkinlik kategorilerinin kullan›lmamas› tercih edilmifltir.
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Artiyal septal defekt
Kriter
1. Girifl
2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri
8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik

12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite

14. Sigorta
15. ‹zlem aral›¤›

16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• ilk kez eriflkinlikte saptanabilen s›k görülen defekt
• küçük defektler-mükemmel prognoz • büyük defektler-
sa¤kal›mda azalma; tedaviye bafllanma yafl›na ba¤l›d›r
• Pulmoner Hipertansiyon • Sav’de geniflleme-yetmezlik
• paradoksik embolizm geliflme olas›l›¤›
• SoV kompliyans›nda azalma
• artiyal aritmi (atriyal fibrilasyon ve flatter) • hasta sinus
sendromu • kal›c› pil yerlefltirilmesi nadiren gerekli
EKG • bafllang›çta-klinik endikasyon varsa (aritmiler)
Akci¤er grafisi • bafllang›çta-aksi takdirde de¤eri düflük
EKO/TOE • bafllang›çta-yeri, büyüklü¤ü, SaV büyüklü¤ü,

PA bas›nc›,  Qp:Qs, iliflkili lezyonlar • TOE
genellikle daha yafll› hastalarda ve cihazla
kapatma s›ras›nda uygulan›r

Kateterizasyon • cihazla kapatma
• pulmoner dammar direncinin de¤erlendirilmesi

MRG • nadiren yard›mc›
Holter • semptomatik aritmi varsa
Egzersiz ifllevi • bafllang›çta-de¤eri düflük
• pulmoner hastal›k olmayan büyük defektler (>10 mm);
(PVR>8Um2, So-Sa flant <1.5, pulmoner vazodilatörlere yan›t
yok)• paradoksik embolizm
• cerrahi veya cihazla kapatma (gerilmifl çap <38 mm)
• pulmoner damar hastal›¤› yoksa az riskli ifllem  • geç giriflimler
daha az baflar›l›
• çok nadir • profilaksi endikasyonu yok
• pulmoner damar hastal›¤› olmad›kça kontrendikasyon yok
• do¤um kontrolu için k›s›tlama yok • fetal ekokardiyografi
düflünülebilir
• Birinci derece akrabalar›n %3’ünde • ailesel ASD
(uzam›fl PR aral›¤› olan) • otozomal dominant
• Holt Oram-üst ekstremitelerde deformite • otozomal dominant
• orta/ileri düzeyde pulmoner damar hastal›¤› olmad›kça
k›s›tlama yok
• 1. kategori • defect erken kapat›l›rsa sorun yok
• erken onar›m (<30 yafl)-sorun yok-izleme son verilir
• geç onar›m düzenli izlem
• 2.düzey
•Cerrahiye karfl›l›k cihazla kapatma
• pulmoner hipertansiyonda ne zaman kapat›laca¤›
• cerrahi için üst yafl s›n›r› • kuflkulu paradoksik embolizmi olan
hastalarda PFO’nun kapat›lmas›
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Ventriküler septal defekt – onar›lmam›fl
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi
5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri
8. Tedaviden sonra ak›bet
9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik

12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite
14. Sigorta

15. ‹zlem aral›¤›

16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• ciddi ventriküler septal defektler s›kl›kla çocuklukta onar›l›r
• tedavi edilmezse ventriküler septal defekt ve pulmoner damar
hastal›¤› (Eisenmenger) birlikteki¤i s›k görülür, fakat azalmaktad›r
• eriflkinlerde küçük ventriküler septal defekt veya postoperatif
septal defektler s›k • Eisenmenger giderek daha za görülüyor
• küçük ventriküler septal defektte mükemmel • büyük ventriküler
septal defektte pulmoner damar hastal›¤› (Eisenmenger) bulunabilir
• aort regürjitasyonu geliflebilir
• sa¤-sol flant • SoV de geniflleme ve ifllevin zay›flamas›  aort
regurjitasyonu •  düzeltilmemifl büyük ventriküler septal defektte
pulmoner damar direnci
• nadir
EKG • rutin
Akci¤er grafisi • bafllang›çta•kardiyomegali
EKO          • defektlerin say›s›, yeri, büyüklü¤ü

• SoV/ SaV ifllevi
• Aort regüjitasyonu

TOE • TTE görüntüsü yetersizse
Kateterizasyon  • ek lezyonu • pulmoner damar direnci
MRG • nadiren yard›mc›
Holter • sadece semptomatik olursa
Egzersiz testi • sadece semptomatik  olanlarda

• spor dan›flmanl›¤›
• sol kalp hacminde yüklenme ile birlikte soldan-sa¤a flant
• geri dönebilir pulmoner hipertansiyon  • aort regürjitasyonu
• ek anormallikler (SaV ç›k›fl yolu, subaortik stenoz)
• geçirilmifl endokardit
• cerrahi • müsküler VSD’lerde kateterle kapatma
• cerrahi sonuçlar iyi
• tümünde profilaksi
• komplike olmayan VSD’de kontrendikasyon yok
• pulmoner damar hastal›¤›nda (Eisenmenger hastal›¤›)
gebelik kontrendike
• s›kl›kla ailesel  • ola¤an yineleme riski • sendromlarda
(örn., Down) s›k görülen kalp anomalisi
• küçük ventriküler septal defektte k›s›tlama yok
• küçük ventriküler septal defektte 1. kategori
• hemodinamik bozukluklar olmad›kça (örn., aort regürjitasyonu)
s›k izlem gerekmez
• küçük ventriküler septel defektte 3. düzey, pulmoner damar
hastal›¤›nda (Eisenmenger hastal›¤›) 2. düzey, aort regürjitasyonu
/komplikasyonlu hemodinamide 1. düzey
• Eisenmenger hastalar›n›n optimal yönetimi
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Onar›lm›fl ventriküler septal defekt
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi
5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar
7. Giriflim seçenekleri
8. Tedaviden sonra ak›bet
9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik
12. Spor/fiziksel aktivite
13. Sigorta
14. ‹zlem aral›¤›

15. ‹zlem hizmeti

16. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• s›k rastlanan lezyon
• hastalar›n ço¤u art›k eriflkin
• sa¤kal›m süresi mükemmel • nadiren rezidüel flant
• baz› hastalarda SaV veya SoV ç›k›fl yolu obstrüksiyonu geliflebilir
• baz› hastalarda aort regürjitasyonu geliflebilir
• rezidüel flant • ventriküler ifllevi •  aort regürjitasyonu
• yeni hemodinamik bozukluklar (SaV ç›k›fl yolu obstrüksiyonu)
• nadiren AV blok, ventriküler aritmi
EKG • ritm
Akci¤er grafisi • bafllang›çta•kardiyomegali
EKO • rezidüel VSD • SoV/ SaV ifllevi

• Aort regüjitasyonu
TOE ( TTE yetersizse) • TTE görüntüsü iyi de¤ilse
Kateterizasyon  • nadiren gerekir
MRG • nadiren yard›mc›
Holter • sadece semptomatik olursa
Egzersiz testi • sadece semptomatik  olanlarda

• spor dan›flmanl›¤›
• rezidüel VSD varsa, ‘onar›lmam›fl VSD’ bafll›¤›na bak›n
• ‘onar›lmam›fl VSD’ye bak›n
• ‘onar›lmam›fl VSD’ye bak›n
• rezidüel VSD varsa profilaksi  • kapal› VSD’de tart›flmal›
• komplike olmayan kapal› VSD’de kontrendikasyon yok
• pulmoner damar hastal›¤›nda (Eisenmenger hastal›¤›)
gebelik kontrendike
• ‘onar›lmam›fl VSD’ye bak›n
• kapal› VSD’de k›s›tlama yok
• 1. kategori
• rezidüel anormallik yoksa, kapal› VSD’de izleme son verilebilir
• minör rezidüel lezyonlar için s›k olmayan izlem
• Eisenmenger için 2. düzey, küçük VSD için 3. düzey,
aort regürjitasyonu/komplike hemodinamide 1. düzey
-
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Komple atriyoventriküler septal defekt-postoperatif
Kriter
1. Girifl
2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri
8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik

12. Spor/fiziksel aktivite
13. Sigorta
14. ‹zlem aral›¤›
15. ‹zlem hizmeti
16. Çözümlenmemifl konular

Yorum

• opere edilmemifl yaflayan hastalarda pulmoner damar hastal›¤›
geliflir • cerrahi sonuçlar›nda belirgin iyileflme olmufltur
• onar›mdan sonraki durum büyük oranda sol AV kapa¤›n ifllevine
ba¤l›d›r • birçok hastada Down sendromu vard›r
• baz› hastalarda aort regürjitasyonu geliflebilir
• sol AV kapakta regürjitasyon (± stenoz) • pulmoner damar
hastal›¤›
• geç subaortik stenoz
• tam AV blok riski az (<%2) • özellikle sol AV kapak ifllev
bozuklu¤unda atriyal aritmiler
EKG • rutin (SoVH, SaVH, birleflik ventriküler

hipertrofi)
• QRS ekseninde yükselme •sa¤ dal blo¤u
• iletim bozukluklar›

Akci¤er grafisi • kardiyomegali • pulmoner damara iliflkin
iflaretler
• pulmoner damar hastal›¤›

EKO /TÖE          • sol ventriküldeki AV morfoloji ve ifllevin
• ventrikül ifllevinin  • rezidüel lezyonlar›n
de¤erlendirilmesinde en yararl› inceleme yöntemi

Kateterizasyon  • yeniden operasyon düflünülmedikçe, nadiren
gerekir

MRG • nadiren endike
Holter • sadece semptomatik hastalarda
Egzersiz testi • nadiren endike
Ek incelemeler • sol AV kapakta önemli ölçüde ifllev bozuklu¤u

• önemli ölçüde rezidüel flant  • subaortik stenoz
• sol AV kapakta önemli ölçüde ifllev bozuklu¤u
• önemli ölçüde rezidüel flant  • ilerleyen/belirtili AV blok
• yeniden operasyonda, kapak de¤ifltirilmesi gerekebilir
• sol AV regürjitasyon (stenoz)  • pulmoner damar hastal›¤›
• geç subaortik stenoz   • olmad›kça, uzun vadeli sonuçlar
mükemmel  • 20 y›l sonra istatistiksel sa¤kal›m oran› >%80
• tüm olgularda profilaksi
• pulmoner damar hastal›¤›nda (Eisenmenger) gebelik kontrendike
• protez kapa¤› olan hastalarda antikoagülasyon yönetimi
• pulmoner hipertansiyonda östrojen içeren haplardan kaç›n›n
• tam AVSD hastalar›n›n >%50’sinde Down sendromunun yineleme
riski, ortalaman›n üstünde •AVSD olan annelerde, yaklafl›k
%10-14 konjenital kalp hastal›¤›
• onar›m iyi yap›lm›flsa ve belirgin aritmi yoksa k›s›tlama yok
• iyi onar›lm›flsa 1. kategori
• stabil olgularda EKG ve EKO ile 1-2 y›ll›k aral›klarla izlem
• ciddi hemodinamik sorun yoksa 2. düzey
• uzun vadeli prognoza iliflkin s›n›rl› veriler
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Parsiyel atriyoventriküler septal defekt-postoperatif (p-AVSD)
Kriter
1. Girifl
2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet
9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik
12. Spor/fiziksel aktivite
13. Sigorta
14. ‹zlem aral›¤›
15. ‹zlem hizmeti
16. Çözümlenmemifl konular

Yorum

• sol AV kapak regürjitasyonu önemli düzeyde de¤ilse, sekundum
atriyal septal defektte oldu¤u gibi  • opere edilmemifl p-AVSD’de
yaflam beklentisi azal›r  • PVOD geç dönemde ortaya ç›kabilir
• onar›mdan sonraki durum, sol AV kapa¤›n ifllevine ba¤l›d›r
• onar›mdan önce  • flant›n büyüklü¤ü  • AV kapak
regürjitasyonunun derecesi  • onar›mdan sonra  • rezidüel flant ve
sol AV kapak regürjitasyonu  • subaortik stenoz
• sol AV kapak regürjitasyonu olmad›kça artiyal aritmi ola¤an
de¤il  • tam kalp blo¤u çok nadir  • hasta sinüs sendromu
olmad›kça, kal›c› pil yerlefltirilmesi nadiren gerekir
EKG • QRS ekseninde yükselme  • sa¤ dal blo¤u

• ritm izlenmeli
Akci¤er grafisi • rutin • kardiyomegali
EKO /TÖE • hem operasyon için hem de operasyondan

sonra en yararl› inceleme  • sol AV kapa¤›n
ifllevi  • rezidüel lezyon

Kateterizasyon  • yeniden operasyon düflünülmedikçe, nadiren
gerekir

MRG • nadiren endike
Holter • nadiren endike
Egzersiz testi • nadiren endike
Ek incelemeler  -
• pulmoner damar hastal›¤› olmad›kça, tüm olgularda giriflim
düflünülmelidir  • önemli ölçüde sol AV kapak regürjitasyonu varsa
yeniden operasyon • rezidüel flant veya aort stenozu
• ilerleyici/belirtili aritmiler
• kapa¤›n onar›lmas› veya de¤ifltirilmesi için cerrahi
• yeniden ortaya ç›kan veya rezidüel ASD’nin kapat›lmas›
• ilerleyici/semptomatik tam blok varsa kalp pili (DDD)
• sol AV kapak onar›m› tatminkârsa, uzun vadede mükemmel
• sol AV kapak regürjitasyonu varsa profilaksi
• onar›lm›fl hastalarda iyi tolere edilir  • PVOD’si (Eisenmenger)
olan baz› nadir hastalarda kontrendike  • protez kapa¤› olanlarda
antikoagülasyon yönetimi  • pulmoner hipertansiyonda östrojen
içeren haplardan kaç›n›n
• yok
• onar›m iyi yap›lm›flsa ve belirgin aritmi yoksa k›s›tlama yok
• 2. kategori
• stabil olgularda EKG ve EKO ile 2 y›ll›k aral›klarla
• opere edilmemiflse 1. düzey, operasyondan sonra 2. düzey
• yeniden yap›land›r›lmam›fl bir AV kapa¤›n uzun vadede ifllevi
kesin olarak bilinmemektedir
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Pulmoner stenoz
Kriter
1. Girifl
2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi
5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar
7. Giriflim seçenekleri
8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal
11. Yineleme/genetik
12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite
14. Sigorta
15. ‹zlem aral›¤›

16. ‹zlem hizmeti

17. Çözümlenmemifl konular

Yorum

• etkin biçimde düzeltilirse mükemmel • kapakta ileri düzeyde
PS tedavi edilmezse kötü
• PS fliddeti  • pulmoner regürjitasyonun fliddeti • kapakç›k
displazisi  • sa¤ ventrikül ifllevi
• SaV yetmezli¤i ve triküspit regürjitasyonunda atriyal aritmiler
EKG • ritim SaV  • hipertrofi
Akci¤er grafisi • bafllang›çta; aksi taktirde, SaV yetmezli¤i

olmad›kça de¤eri az
EKO /TÖE • SaV ç›k›fl yolu gradiyenti, pulmoner stenoz,

SaV boyutu/ifllevi, triküspit regürjitasyonu için
tercih edilen inceleme yöntemi

Kateterizasyon • balonla geniflletme haricinde nadiren gerekli
MRG • nadiren gerekli • ileri derecede pulmoner

regürjitasyonda SaA’daki genifllemeyi ve
SaV boyutu/ifllevini de¤erlendirir

Holter • rutin olarak endike de¤il
Egzersiz testi • rutin olarak endike de¤il
Ek incelemeler  -
• kapak gradiyenti istirahatte >30 mmHg ise veya belirtiler varsa
• hemen daima balonla valvüloplasti
• erken dönemde yetmezlik olmazsa uzun vadede mükemmel
sonuçlar  • ciddi pulmoner regürjitasyon ola¤an de¤il
• risk düflük. Hafif olgularda profilaksi gerekli olmayabilir
• ciddi PS veya ASD ya da PFO’da sa¤dan sola flant olmad›kça
rutin gebelik
• yaklafl›k %4
• Noonan  • konjenital rubella  • Williams • Alagille
• ileri düzeyde olmad›kça k›s›tlama yok
• baflar›l› tedaviden sonra veya hafif PS varsa kategori 1
• hafifse EKO ile taburcu edilir. Daha ileri düzeydeyse, pulmoner
regürjitasyon veya desatürasyon varsa, her 1-3 y›lda bir
• hafif PS: 3, Erken sonuçlar mükemmel ise: 2, Rezidüel gradiyent
veya belirgin pulmoner regürjitasyon varsa: 2
yok
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Fallot tetralojisi-postoperatif
Kriter
1. Girifl
2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal
11. Yineleme/genetik

12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite

14. Sigorta
15. ‹zlem aral›¤›
16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• s›k rastlanan lezyon. Fallot hastalar›n›n ço¤u art›k eriflkin
• cerrahiden sonra sa¤kal›m oran› mükemmel (seçilmifl gruplarda
normal) * bazen, opere edilmemifl hastalar da eriflkin yaflama
ulaflabilir
• pulmoner regürjitasyon /PS ve SaV ifllevi • triküspit regürjitasyonu
• aort regürjitasyonu  • rezidüel lezyonlar
• geç dönemde tam kalp blo¤u nadir  • belirtisiz hastalarda
ventriküler erken vurular s›k  •  semptomatik VT nadir  •  atriyal
aritmiler s›k ve hemodinami¤in kötü oluflu ile iliflkili  • geç dönemde
ani ölüm insidans› düflük
EKG • rutin  • ritim  •  ulafl›m/QRS geniflli¤i

(genellikle tam sa¤ dal blo¤u)
Akci¤er grafisi • bafllang›çta ve bazen izlemde
EKO /TÖE • PR/RVOTO/SaV boyutu/ifllevi/triküspit

regürjitasyonu için düzenli olarak? Aort
regürjitasyonu/SoV ifllevi

Kateterizasyon • rezidüel lezyonlar, pulmoner arterlere
geniflletme/stent için koroner anatomi
giriflimleri amac›yla operasyondan önce
• muhtemelen gelecekte implante edilebilir
pulmoner kapak

MRG • SaV boyutu/ifllevi ve pulmoner regürjitasyon
için tercih edilecek inceleme olabilir

Holter • belirtiler için ve hemodinamik durum kötüyse
Egzersiz testi • egzersiz kapasitesi, aritmiler
Ek incelemeler • senkop, kal›c› aritmi

(atriyal veya ventriküler), RFA için
elektrofizyolojik incelemeler

• SaV ç›k›fl yolunda veya PA dal›nda belirgin stenoz  • aort
regürjitasyonu  • rezidüel VSD, belirgin pulmoner regürjitasyon
(belirtili ve SaV’de geniflleme ile seyreden)
• cerrahi, ablasyonla birlikte cerrahi, balonla geniflletme/stent
uygulamas›, pulmoner kapa¤›n yerlefltirilmesi için radyofrekans
ablasyon kateter giriflimi
• hastalar›n ço¤u iyi  • SaV ifllevi, pulmoner kapak de¤ifltirildikten
sonra normale dönmeyebilir  • aritmi sebat edebilir  • ani ölüm riski
• tümünde profilaksi
• iyi onar›lm›fl hastalarda kontrendikasyon yok  • ventrikül ifllevini
ve aritmiyi izleyin  • fetüs için ek risk yok
• FT olan babalar için %1.5, anneler için %2.5-4, Fallot hastalar›n›n
%16’s›nda, 22q11 kromozomu delesyonu – yineleme riski %50
• 22q11
• aritmi  • ventrikülde önemli ölçüde ifllev bozuklu¤u gösterilmedi¤i
taktirde kontrendikasyon yok
• kategori 2
• EKG, EKO±Holter, egzersiz testi ile bir/iki y›ll›k aral›klarla
• belgelenmifl rezidüel anormallikler/aritmi varsa 1, aksi taktirde 2
• ani ölüm için riskin belirlenmesi  • implante edilebilir defibrilatör
için endikasyon  • pulmoner regürjitasyonda yeniden operasyonun
zamanlamas›
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Konduitler
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi
5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar
7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal
11. Yineleme/genetik

12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite

14. Sigorta
15. ‹zlem aral›¤›

16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• konduitler, karmafl›k konjenital kalp hastal›klar›n›n onar›m›nda
kullan›l›r  • genellikle SaV-PA (örn., PA/VSD, Trunkus, FT, büyük
arterlerin transpozisyonu/VSD/PS)
• çocuklardaki ba¤lant›lar›n tümü bozulur ve yenilenmelidir
(genellikle <10 y›l içinde)  • yenilemenin ömrü tam olarak
bilinmemektedir
• kapa¤›n, kapak alt›n›n veya PA’ya yap›lan anastomozun stenozu
• SaV hacminde yüklenme ile birlikte pulmoner regürjitasyon
• karmafl›k onar›mlarda SoV-Aort yolu
• ventriküler aritmiler, cerrahi kalp blo¤u
EKG • rutin  • ritim
Akci¤er grafisi • bafllang›çta ve izlemde • ba¤lant›da

kalsifikasyon
• kardiyomegali

EKO • SaV’nin izleminde tercih edilen inceleme
yöntemi  • konduit ve PI aras›nda bas›nç
gradiyenti  • SoV aort yolu  • EKO, gradiyenti,
oldu¤undan az gösterebilir

TÖE     • rutin de¤ildir
Kateterizasyon  • cerrahi için de¤erlendirme  balonla geniflletme

veya stent uygulamas›
MRG • konduitin ifllevinin incelenmesinde çok yararl›

• seçilecek inceleme yöntemi haline gelebilir
Holter • sadece aritmiden kuflkulan›ld›¤›nda
Egzersiz testi • rutin de¤il  *egzersiz tolerans›n›n objektif

de¤erlendirmesinde yararl›

• ciddi belirtiler veya konduitin t›kanmas›
• genellikle ba¤lant›n›n konduitin cerrahi olarak de¤flitirilmesi
• bazen balonla geniflletme veya stent uygulamas›
• de¤ifltirilmifl ba¤lant›n›n konduitin kaderi kesin de¤il  • uzun
vadeli izlem gerekli
• tümünde profilaksi
• hemodinamik durum stabil ise gebelik tolere edilir
• do¤um kontrolü için k›s›tlama yok
• konjenital kalp hastal›¤› için ola¤an yineleme oran›
• 22q11 delesyonu varsa daha yüksek
• 22q11 delesyonu
• temas gerektiren sporlardan kaç›n›lmal›  • bunun haricinde,
hemodinamik durum iyi ise k›s›tlama yok
• 2. düzey
• ventrikül ifllevi, aritmi izlemi için EKO, ETT ile y›ll›k  • hafif
belirtileri olan hastalarda ba¤lant›da ciddi ölçüde ifllev bozuklu¤u
bulunabilir
• kategori 1
• konduitin tipi (homogreft veya ksenogreft)  • balonla geniflletme
ve stent uygulamas›n›n rolü
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Valvuler aort darl›¤› (opere edilmemifl)
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam
3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik

12. Spor/fiziksel aktivite

13. Sigorta
14. ‹zlem aral›¤›

15. ‹zlem hizmeti
16. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• özellikle biküspit aort kapa¤› s›k (toplumun %1-2’si)  • baflka
lezyonlarla birlikte olabilir
• hafif darl›k varsa normal
• darl›¤›n derecesi ilerleyebilir  • aort regürjitasyonu efllik edebilir
• SoV hipertrofisi ve di¤er lezyonlar
• ileri derecede darl›klarda, zorlanma s›ras›nda VT ve VF ortaya
ç›kabilir
EKG • SoVH ve repolarizasyon de¤ifliklikleri
Akci¤er grafisi • bafllang›çta  • kalsifikasyon
EKO         • tercih edilen inceleme yöntemi

• SoV kütlesi/ifllevi  • aort kapa¤›/boyutu/
morfolojisi/alan›  • SoV aort aras› gradiyent
• aort regürjitasyonu

TÖE • Endokardit hariç de¤eri yok
Kateterizasyon
• tan› amaçl› de¤il  • koroner anjiyografi ve
balonla dilatasyon için

MRG • de¤eri yok
Egzersiz testi • repolarizasyon degifliklikleri ve belirtiler için

• cerrahi karar verme
• belirtiler: SoV bas›nc›nda ileri derecede afl›r› yüklenme
• ileri derecede aort darl›¤›
• kapak kalsifiye olmam›flsa balonla valvüloplasti  •  eriflkinde
nadiren iyi bir seçenek  •  mekanik kapak de¤iflikli¤i, hastan›n
yafl›, cinsiyeti, tercihi ve bölgesel deneyime göre homogreft veya
Ross ifllemi
• valvotomiden sonra geç dönemde yineleme s›k  • komplike
olmam›fl kapak replasman› olgular›nda çok iyi
• tümünde profilaksi endike
• orta düzeyde darl›kta bile, belirtisiz hastalarda risk düflük
• ileri derecede darl›k olan hastalarda yüksek risk
• planlanmam›fl gebeliklerde transkateter giriflim endikasyonu
olabilir
• biküspit kapak ailesel olabilir • koarktasyon ile iliflkili
• sendromlarda yineleme oran› daha yüksek olabilir
• darl›k orta veya ileri düzeydeyse, rekabete dayal› soprlar
önerilmez
• kategori 2
• defektin derecesine ve ilerleme h›z›na ba¤l›d›r
• EKG/EKO±egzersiz testleri
• hafif 3-orta/ileri 1
• Ross operasyonundan sonra geç dönemde ak›bet
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Valvüler aort darl›¤›-postoperatif
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam
3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal
11. Yineleme/genetik
12. Spor/fiziksel aktivite

13. Sigorta
14. ‹zlem aral›¤›
15. ‹zlem hizmeti
16. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• s›k rastlanan lezyon  • çocuklardaki en s›k baflvurulan ifllemler,
balonla geniflletme veya aç›k aortik valvotomi; aort kapa¤›
replasman›, mekanik veya biyolojik protezler veya Ross ifllemi
yap›lm›fl olabilir
• mükemmel
• t›kanma  • regürjitasyon  • SoV ifllevi  • pulmoner homogreft
(Ross)
• aritmi nadir  • SoV hipertrofisinde daha s›k  • ani ölüme neden
olabilir
EKG • rutin SoVH  • iletim bozukluklar›

• repolarizasyon de¤ifliklikleri
Akci¤er grafisi • kardiyomegali
EKO         • opere edilmemifl aort kapa¤› stenozuna bak›n›z

• protez ifllevi ve paravalvüler kaçak
TÖE • paravalvüler kaçaklar›n ve kuflkulu endokarditin

de¤erlendirilmesinde yararl›
Kateterizasyon  • nadiren endike • opere edilmemifl aort kapa¤›

stenozuna bak›n›z
MRG • nadiren endike
Egzersiz testi • yeniden operasyonun zamanlamas› için karar

verme aflamas›nda
• yineleyen obstrüksiyon (do¤al kapak veya protez) • regürjitasyon
• bazen hemoliz
• mekanik kapak, homogreft veya Ross operasyonu  •  yafll›larda
protezler tercih edilebilir • endokarditte homogreft tercih edilebilir
• çok iyi, ancak mekanik kapakta antikoagülasyon sorunlar› ve
geç baflar›s›zl›k
• tümünde profilaksi endike
• antikoagülanlar embriyopatiye neden olabilir

• opere edilmemifl aort kapa¤› stenozuna bak›n›z
• SoV ifllevi iyi olan ve komplike olmam›fl olgularda yüksek
düzeyde aktivite olas›  •  antikoagülan kullanan hastalarda
temas kontrendike
• kategori 2
• y›ll›k
• Ross 1, di¤erleri 2
• Ross operasyonunun uzun vadede ak›beti  • gebelikteki en iyi
antikoagülasyon protokolü
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Subaortik stenoz; opere edilmemifl
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam
3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi
5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri
8. Tedaviden sonra ak›bet
9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal
11. Yineleme/genetik

12. Spor/fiziksel aktivite
13. Sigorta
14. ‹zlem aral›¤›

15. ‹zlem hizmeti
16. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• s›k rastlanmayan bir obstrüksiyon flekli  • ayr› olabilece¤i gibi,
komflu yap›lara kadar da uzanabilir  • s›kl›kla ilerleyici
• obstrüksiyon ileri düzeyde de¤ilse normal
• ilerleme ola¤an  • aort regürjitasyonuna neden olabilir
• ek lezyonlar ola¤an (örn. VSD)
• aort kapa¤› stenozu bölümüne bak›n›z
EKG • rutin SoVH ve repolarizasyon de¤ifliklikleri
Akci¤er grafisi • bafllang›çta
EKO • tercih edilen inceleme yöntemi

•  obstrüksiyonun görüntülenmesini sa¤lar
•  SoV ç›k›fl yolunda gradiyent  •  SoV kitlesi
/ifllevi  •  aort regürjitasyonu

TÖE • anatominin tan›mlanmas›nda yararl› olabilir
Kateterizasyon  • nadiren endike (aort kapa¤› stenozuna

bak›n›z)
MRG • nadiren endike
Egzersiz testi • repolarizasyon de¤ifliklikleri ve belirtiler için
• ilerleyici obstrüksiyon  • daha düflük eflik ve aort kapa¤› stenozu
• aort regürjitasyonu
• cerrahi rezeksiyon
• yineleme olas›
• tümünde profilaksi endike
• ciddi obstrüksiyon yoksa risk düflük

• sol kalp anomalilerinde, örn., koarktasyon, Shone sendromu,
ortaya ç›kabilir  • ailesel olgular tan›mlanm›flt›r
• hafif obstrüksiyon varsa ve rezeksiyondan sonra k›s›tlama yok
• kategori 2
• hastal›¤›n derecesine ve ilerleme h›z›na ba¤l›, genellikle 1-2
y›lda bir
• 1. düzey
• rezeksiyondan sonra yineleme oran›  • cerrahinin uygulanaca¤›
en uygun zaman
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Opere edilmemifl koarktasyon
Kriter
1. Girifl
2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam
3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi
5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri
8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik
12. Sendromlar

13. Spor/fiziksel aktivite
14. Sigorta
15. ‹zlem aral›¤›

16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• bebeklikte veya ergenlikte daha geç ortaya ç›kabilir
• çocuklukta nadiren tan›mlan›r, ancak uzun vadeli sa¤kal›m olas›
• hipertansiyon  • erken ateroskleroz • SoV hipertrofisi/yetmezli¤i
• aort diseksiyonu   • ek aort kapa¤›/mitral kapak lezyonlar›
• nadir sorunlar
EKG • SoV repolarizasyon de¤ifliklikleri
Akci¤er grafisi • kardiyomegali • ç›kan aortada geniflleme

• kaburgalarda çentiklenme
EKO • ark anatomisi/gradiyentin de¤erlendirilmesi

• ek SoVH ve ifllev
TÖE • nadiren ek bilgi sa¤lar
Kateterizasyon  • arkus anatomisi için MRG yap›lam›yorsa

• giriflimde endike oldu¤unda koroner
anjiyografi için

MRG • tercih edilen inceleme yöntemi
Holter • ambulatuvar kan bas›nc› ölçümü gerekmedikçe

endike de¤il
Egzersiz testi • egzersizde hipertansiyon

•  kol/bacak gradiyenti
• indüklenebilir repolarizasyon anormallikleri

• dinlenme halinde veya egzersizle indüklenen hipertansiyon
• dinlenme gradiyenti >30 mmHg
• balon/stent  • cerrahi onar›m
• obstrüksiyon yeterince aç›lm›fl olsa da  rezidüel hipertansiyon
ola¤an  • h›zlanm›fl ateroskleroz  • yaflam beklentisinde azalma
• tümünde profilaksi
• mümkünse gebelikten önce onar›n  • planlanmam›fl gebeliklerde
transkateter giriflim endikasyonu olabilir (kötüleflen KB, SoV
yetmezli¤i) • östrojen içeren haplardan kaç›n›n  • büyüme gerili¤i
ola¤an  • spontan bebek kayb›nda art›fl
• yineleme ailesel olabilir  • kompleks flekillerde 22q11 delesyonu
• Turners  (yaklafl›k %30’unda var)  • Williams
(yaklafl›k %10’unda var)  • Shones (ek olarak SoV girifl/ç›k›fl
anormallikleri)
• onar›mdan önce k›s›tlanmal›
• opere edilmemifl ciddi koarktasyonda kategori 3
• hastalar›n ço¤u, tan› koyulduktan hemen sonra giriflim için
sevk edilir  • dinlenme halinde KB yüksek olan hafif olgularda
egzersiz /EKO/ Doppler /MRG ile y›lda 1 kez
• Düzey 1
• operasyon s›ras›nda yafl›n, uzun vadeli ak›bet üzerindeki etkisi
• baflar›l› olgularda, ilaçlar›n, vasküler fenotip üzerindeki etkisi
• hafif gradiyentler için giriflimin rolü
* balonun yan› s›ra stent uygulamas›n›n rolü
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Patent duktus arteriyozus
Kriter
1. Girifl
2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi
5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet
9. Endokardit

10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal
11. Yineleme/genetik
12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite
14. Sigorta
15. ‹zlem aral›¤›
16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum

• kapat›lm›fl PDA’da yaflam beklentisi normal • büyük PDA için
nadiren pulmoner damar hastal›¤›
• genellikle yok – belirgin PDA’da SoV genifllemesi/pulmoner
hipertansiyon
• yok
EKG • genellikle normal  • büyük PDA’da SoV

hipertrofisi
Akci¤er grafisi • bafllang›çta  • kardiyomegali

• duktal kalsifikasyon
EKO • genellikle tan› koydurucu
TÖE     • nadiren endike
Kateterizasyon  • daha yafll› hastalarda kapatma iflleminde

koroner anjiyografi için
MRG                        • endike de¤il
Holter                   • endike de¤il
Egzersiz testi           • endike de¤il
• sessiz veya çok küçük PDA için tart›flmal› • devaml› üfürüm
• SoV genifllemesi
• kateterle kapatma seçilecek yöntem  • baz› cihaz seçenekleri
•nadir olgular için cerrahi
• mükemmel  • %10 kadar›nda rezidüel flant
• tam kapat›lm›fl olgularda gerekli de¤il  • bunun haricinde
profilaksi endike
• pulmoner damar hastal›¤› olmad›kça sorun yok

• yok
• konjenital rubella
• pulmoner damar hastal›¤› olmad›kça k›s›tlama yok
• küçük PDA için ve kapat›ld›ktan sonra kategori 1
• kapat›ld›ktan 1 y›l sonra son ver
• pulmoner damar hastal›¤› (1) olmad›kça 3. düzey
• küçük PDA’da kapatma endikasyonu
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Ebstein anomalisi
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal
11. Yineleme/genetik

12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite
14. Sigorta

15. ‹zlem aral›¤›
16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• genifl bir patolojik anatomi yelpazesi; belirtilerin bafllang›c›n› ve
fliddetini belirler
• do¤al öyküsü çok de¤iflken  • sa¤ kalan bebekler genellikle
eriflkin yaflama ulafl›rlar
• dinlenme halinde ve/ya egzersiz s›ras›nda siyanoz (atriyal
düzeyde sa¤-sol flant)  • egzersiz kapasitesinde azalma
• konjestif kalp yetmezli¤i (triküspit stenozu/regürjitasyonu/küçük
SaV)  • ek lezyonlar • SoV’de anormallikler
• atriyal aritmiler ola¤an  • yaflla birlikte art›fl • preeksitasyon ve
atriyal geniflleme ile ilintili  • ani ölüm riski
EKG • bafllang›çta (tipik görünüm)  • ritm için izlem
Akci¤er grafisi • belirgin kardiyomegali  • sa¤ atriyumda

büyüme
EKO/TÖE •  triküspit kapa¤›n yer de¤ifliminin, displazisini

 ve regürjitasyonunun fliddeti  • SaV boyutu
• ek lezyonlar • SoV ifllevi

Kateterizasyon  • daha yafll› hastalarda koroner anjiyografi veya
 elektrofizyolojik çal›flmalar hariç nadiren gerekli

MRG • nadiren gerekli
Holter • aritminin izlenmesinde yararl›
Egzersiz testi • bafllang›çta ve izlemde • siyanoz • egzersiz

 tolerans›  •  aritmi
Ek incelemeler • radyofrekans ablasyon ve aritmi tan›s› için

elektrofizyolojik çal›flmalar
• egzersiz tolerans›nda azalma  • kalp yetmezli¤i
• siyanozda art›fl • aritmi
• triküspit kapak onar›m› veya de¤ifltirilmesi için cerrahi
• aritmiler/preeksitasyon için radyofrekans ablasyon
• semptomatik iyileflme ola¤an  • triküspit kapak de¤ifltirilmesi-
yeniden operasyon, trombotik komplikasyonlar  • aritmi sorunlar›
s›kl›kla devam eder  • ani ölüm riski devam eder  • atriyal aritmi ve
protez triküspit kapak için antikoagülanlar
• tüm olgularda profilaksi
• siyanoz veya kalp yetmezli¤i olmad›kça iyi tolere edilir
• siyanozlu hastada fetüs risk alt›nda
• etkilenen annede % 6, etkilenen babada %1. Ailesel geçifl
gösterilmifl
• nadir
• belirtisi olmayan hastalarda e¤lence amaçl› spor
• opere edilmemifl belirtisiz hastalarda veya operasyondan sonra
iyi olanlarda kategori 2
• klinik duruma ba¤l›d›r • EKO/Holter/egzersiz testi ile y›ll›k izlem
• 1. düzey (opere edilmifl ve edilmemifl)
• aritmilerin yinelemesi  • onar›m›n uzun vadede kaderi
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Fontan
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik
12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite
14. Sigorta
15. ‹zlem aral›¤›
16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• sistemik venöz dönüflün tümüyle akci¤erlere yönlendirildi¤i
tek ventrikül fizyolojisi için palyatif ifllem – birden çok modifikasyon
• kat› seçim ölçütleri uygulan›rsa sa¤kal›m süresi artar • en iyi
olgularda bile geç baflar›s›zl›k
• sistemik ventrikül önyükten yoksun •pulmoner damar direnci • Fontan
ba¤lant›s›nda t›kanma • atriyumda büyüme  •  pulmoner vende t›kanma
• AV kapak regürjitasyonu  • kronik venöz hipertansiyon  • pencereli
Fontan’da desatürasyon/paradoksik embolus  • baz›lar›nda pulmoner
arteriyo-venöz malformasyonlar
• atriyal aritmiler ola¤an • izlemle birlikte art›fl  • sinüs nod disfonksiyonu
• ventriküler h›z düzenlemesinde epikardiyal sistem kullan›lmal›d›r
EKG • ritm
Akci¤er grafisi • bafllang›ç ve izlemde  * kardiyomegali * pulmoner

damar izleri
EKO/TÖE • ventrikül ifllevi  • AV kapak regürjitasyonu • rezidüel

flantlar  • Fontan ba¤lant›lar›n›n t›kanmas›
• antriyumda trombüs • için en yararl› inceleme
yöntemi  • rutin TÖE (aritmi varsa 2 y›lda bir izlem
endike olabilir)

Kateterizasyon • klinik durumun bozuldu¤u koflullarda hemodinamik
de¤erlendirme ve anjiyografi için

MRG • Fontan ba¤lant›s›n›n t›kanmas› • bazen SA büyüklü¤ü
ve anastomozlar› aç›s›ndan yararl›

Holter • rutin ve  belirtili aritmi için
Egzersiz testi • sadece reaksiyon aktiviteleri
Ek incelemeler • PLE için kan/d›flk›
• siyanoz  • Fontan ba¤lant›s›nda t›kanma  • sistemik AV kapak
regürjitasyonu • ventriküler yetmezlik • aritmi • pulmoner venöz obstrüksiyon
• baflar›s›z Fontan’da TCPC’ye dönmeyi veya transplantasyonu düflünün
• pencerenin kapat›lmas›  • AV malformasyonlar  • radyofrekans ablasyon
• supraventriküler aritmi • AV dizinsel pil uygulamas›
• atriyal aritmilerin kateter ile ablasyonunda baflar› de¤iflken  • PLE’nin 5
y›ll›k sa¤kal›m oran› <%50  * Fontan konversiyonunun sonuçlar› aç›k de¤il,
aritmiler ola¤an
• tümünde profilaksi
• do¤ru seçilmifl hastalarda ve uygun bak›m ile gebelik olas›  • ‘baflar›s›z
Fontan’ durumunda anne için risk yüksek  • düflükriski daha yüksek
• bebekte KKH riski yüksek olabilir  • ejeksiyon fraksiyonu <%40 ise,
rezidüel flant varsa veya SA’da spontan kontrast varsa östrojenli haplardan
kaç›n›n  • antikoagülan kullan›m› halinde ACE inhibitörleri kesilmeli –
yak›ndan izlem gerektirir
• yok
• yok
• sadece e¤lence amaçl›
• kategori 3
• EKO, Holter, egzersiz testleri, kan testleri ile en az›ndan y›ll›k izlem
• 1. düzey
• Fontan konversiyonunun endikasyonlar› ve sonuçlar›  • modern ça¤da
TCPC’nin ak›beti  • sistemik ventrikülün yetmezli¤inde t›bbi tedavi
• ACE inhibitörlerinin rolü
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Marfan Sendromu
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal
11. Yineleme/genetik
12. Spor/fiziksel aktivite

13. Sigorta
14. ‹zlem aral›¤›

15. ‹zlem hizmeti
16. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• 15q kromozomunda anormal fibrilin geni * otozomal dominant
geçifl  * kalpteki kusur büyük oranda ak›beti belirler
• kalbe iliflkin sorunlardan ölüm  * yaflam beklentisi düflük, ancak
kalbin yak›ndan izlenmesi ve cerrahi giriflimler ile iyilefltirilebilir
• akut aort diseksiyonu – aort sinüsleri >55 mm ise risk daha
yüksek  • aort regürjitasyonu  • mitral kapak prolapsusu/
regürjitasyonu
• mitral kapak prolapsusu/regürjitasyonunda artiyal ve ventriküler
aritmiler
EKG • nadiren yararl›
Akci¤er grafisi • aortun izlenmesinde yard›mc› olmaz
EKO/ TÖE         • aort kökünün boyutlar›n›n, kapak ifllevinin

(aort ve mitral) seri izleminde en de¤erli inceleme
yöntemi

Kateterizasyon  • nadiren endike
MRG • aort ark› ve inen aortan›n incelenmesi için

mükemmel bir yöntem  • ekokardiyografi
bulgular›n› destekler

Egzersiz testi • rutin de¤il
Holter • rutin de¤il
Ek incelemeler • kalp d›fl› de¤erlendirmeler (oftalmik, ortopedik,

vb)
• aort genifllemesi için beta blokerler  •  aort çap› >55 mm ise
veya h›zla art›yorsa cerrahi  •  aortta belirgin regürjitasyon
• belirgin derecede mitral regürjitasyon
• diseksiyon için acil cerrahi  • aort kökü ve kapa¤›n›n
de¤ifltirilmesi
• kapa¤› koruyan operasyon endike olabilir
• cerrahi giriflim, yaflam beklentisini iyilefltirebilir, ancak baflka
diseksiyonlar yine de olabilir  • beta blokerler ilerlemeyi
geciktirebilir/durdurabilir
• kapak regürjitasyonunda ve aort cerrahisinden sonra profilaksi
• aort >45 mm ise gebelik kontrendike  • gebe kad›nlar beta
bloker kullanmal›  • aort genifllemiflse sezaryen tart›fl›lmal›
• yaklafl›k %50 (otozomal dominant)
• zorlay›c› egzersizler kontrendike  • yüksek rak›ma ç›kmak ve
dalmak kontrendike (spontan pnömotoraks)
• kategori 3
• aortta geniflleme için y›ll›k izlem  • aort çap› art›yorsa daha s›k
de¤erlendirilmeli
• 1. düzey
• erken dönemde beta blokaj›n›n rolü  • kapa¤›n korunmas› da
dahil, cerrahi ifllemlerin uzun vadeli sonuçlar›
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Transpozisyon-postoperatif (Mustard/Senning)
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri

8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik
12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite

14. Sigorta
15. ‹zlem aral›¤›
16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• s›k rastlanan lezyon – Mustard/Sennings hastalar›n›n ço¤u art›k
eriflkin – 1980lerin ortalar›nda, operasyonun yerini arteriyel yer
de¤ifltirme ald›
• erken mortalite düflük  • aritmi/ani ölüm riskiyle birlikte SaV
yetmezli¤i nedeniyle geç morbidite/mortalite ciddi düzeyde
• intra-atriyal baffle obstrüksiyonu (sistemik ve pulmoner venöz),
Mustard’da, Senning’e göre daha s›k  • triküspit regürjitasyonu/
SaV yetmezli¤i görece nadir fakat erken tan›mlanmas› önemli
• izlemde Holter ile sinüs ritminin giderek kaybolmas›  • yavafl
junctional ritm nadiren h›z›n düzenlenmesini gerektirir
• tafliaritmiler (egemen olarak atriyal flatter), geç ani ölüm
insidans›n›n yüksek olmas› ile iliflkili  • antiaritmik ilaçlar
kullan›l›yorsa pil uygulanmas› gerekebilir
EKG • temel ritim ile (junctional) SaVH
Akci¤er grafisi • kardiyomegalide yararl› • pulmoner venöz

obstrüksiyon
EKO/TÖE • ventrikül ifllevi/triküspit regürjitasyonu için

TTE
• baffle ifllevine iliflkin kuflkular varsa TÖE
yap›lmal›

Kateterizasyon  • giriflim ve yeni bafllayan belirtilerin
de¤erlendirilmesi için

MRG • TÖE yap›labiliyorsa nadiren gerekli
Holter                   • gizli aritmi • SD’yi öngörmez
Egzersiz testi           • egzersiz tolerans›  • aritminin

de¤erlendirilmesi
Ek incelemeler • elektrofizyolojik inceleme/yan›ts›z atriyal

aritmilerde radyofrekans ablasyon
• baffle obstrüksiyonu  • baffle kaçaklar›  • triküspit kapakta ifllev
bozuklu¤u  • SaV yetmezli¤i
• yolun obstrüksiyonunda balon/stent  • baffle kaçaklar› için
transkateter kapatma  • triküspit kapak/replasman  • arteriyel
switch geçifl (pulmoner artere bant uygulanmas›)
• belirtiler veya belirgin hemodinamik bozukluk olmasa da ani ölüm
riski
• tüm olgularda profilaksi
• olgular›n ço¤unda gebelik kontrendike de¤il  • gebelik boyunca
SaV ifllevini izleyin  • do¤um kontrolüne iliflkin bir sorun yok
• SaV ifllevi üzerinde uzun vadede etkisi bilinmiyor
• büyük arterlerin transpozisyonunda ailesel yineleme nadir
• yok
• genellikle normal aktiviteler  • maksimal egzersiz tolerans›n›n
azalm›fl olmas› olas›
• kategori 3
• y›ll›k
• 1. düzey
• ani ölüm için risk de¤erlendirmesi  • sistemik SaV/triküspit
kapa¤›n kaderi  • endikasyon/konversiyon/transplant stratejileri
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Konjenital düzeltilmifl transpozisyon
Kriter
1. Girifl

2. Sa¤kal›m-eriflkin yaflam

3. Hemodinamik konular

4. Aritmi/at›m h›z›n›n düzenlenmesi

5. ‹ncelemeler

6. Giriflim için endikasyonlar

7. Giriflim seçenekleri
8. Tedaviden sonra ak›bet

9. Endokardit
10. Gebelik /do¤um kontrolu/
yineleme/fetal

11. Yineleme/genetik
12. Sendromlar
13. Spor/fiziksel aktivite
14. Sigorta
15. ‹zlem aral›¤›
16. ‹zlem hizmeti
17. Çözümlenmemifl konular

Yorum
• nadir lezyon  • genellikle di¤er anormalliklerle iliflkili
• dekstrokardi ile birlikte ortaya ç›kabilir
• eriflkin yaflama ulaflmak ola¤an  • ek lezyonlar ola¤an (VSD,
PS, sol AV kapak regürjitasyonu) ak›beti belirler
• VSD ve PS ile siyanoz  • VSD var, PS yoksa pulmoner damar
hastal›¤›  • sistemik AV kapak regürjitasyonu ile birlikte sistemik
ventriküler yetmezlik • sistemik ventriküler ifllev bozuklu¤u olmadan
sevk edilmeli
• spontan tam kalp blo¤u (y›lda %2) ve cerrahi sonras› kalp blo¤u
• morfolojik SoV’de endokardiyal pil uygulamas› • atriyal aritmiler
ola¤an  • sistemik ventriküler ifllev bozuklu¤u ile birlikte ventriküler
aritmiler  •  paradoksik embolus olas›l›¤› varsa epikardiyal pil
uygulamas›
EKG • ritim
Akci¤er grafisi • bafllang›çta • ek lezyonlar için izlem

• kardiyomegali
EKO/TÖE • sistemik ventrikülün büyüklü¤ü ve ifllevi

• sol AV kapa¤›n morfolojisi  • ek lezyonlar
Kateterizasyon  • pulmoner hemodinamikler ve ek lezyonlar›n

anatomisi için
MRG • nadiren gerekli
Holter • gizli aritmi saptanabilmesi için
Egzersiz testi • cerrahinin zamanlamas›nda yararl› • oksimetri

• egzersiz tolerans›
Ek incelemeler • ventrikül ifllevi için bazen MUGA

(Radyonüklit ventrikülografi)
• +> orta derecede sistemik AV kapak regürjitasyonu • önemli ek
lezyonlar • belirtilerle seyreden tam AV blok, ileri derecede
bradikardi veya kronotropik yetersizlik varsa pil uygulamas›
• kapak de¤ifltirilmesi  •  pulmoner artere bant uygulanmas›
• sistemik ventriküler ifllev bozulmadan önce sol AV kapak
de¤ifltirilirse iyi  • atriyal aritmiler ola¤an
• tüm olgularda profilaksi
• belirti yoksa gebelik kontrendike de¤il  • ventriküler ifllevi ve
ritmi izleyin  • sistemik ventriküler ifllev üzerindeki uzun vadeli
etkileri bilinmiyor  •  siyanoz/pulmoner hipertansiyon varsa
östrojen içeren do¤um kontrol hap›ndan kaç›n›n
• %4
• yok
• e¤lence amaçl› aktivitelerde k›s›tlama yok
• olgular›n ço¤unda kategori 3
• y›ll›k, EKO, egzersiz testi±Holter ile
• 1. düzey (operasyondan önce ve sonra)
• VSD ve PS’nin klasik onar›m›na karfl›l›k ‘çift yerde¤ifltirme’
(double switch)



8 Avrupa’da ‹leriye Dönük Geliflmeler Konusunda Öneriler
8.1 Özet
Bu çal›flma grubu, konjenital kalp hastal›¤› olan ve giderek say›s› artan
yetiflkinlerin tan›mlanmas›, gereksinimlerinin belirlenmesi ve bu kiflilere hizmet
sunulmas› içn tekliflerin haz›rlanmas› amac›n› gütmektedir. Temsilcileri, Avrupa,
Kanada ve Amerika Birleflik Devletleri’nden seçilmifltir; çünkü bu kifliler, bu
konuda kendi ülkelerinde öncülük etmifl ve önceki k›lavuzlar›n haz›rlanmas›na
katk›da bulunmufllard›r. Konunun, ‘geliflmekte olan bir uzmanl›k’ oldu¤u
bilinmektedir  ve h›zla yeni bilgilerin edinilmesi olas›d›r. Sadece bu konuda
uzmanlaflm›fl birimleri ve tan›mlanm›fl sevk ba¤lant›lar› olan kapsaml› ve
hiyerarflik bir hizmet a¤›na acilen gereksinim vard›r. Bu rapor, Avrupa
ülkelerindeki sa¤l›k sistemleri taraf›ndan uyarlanmas› ve daha da gelifltirilmesi
gereken bir çerçeve sunmaktad›r. Yak›n zamanda, eriflkinlerde konjenital kalp
hastal›¤› olgular›n›n say›s›, çocuklardakini önemli ölçüde aflacak ve giderek
artmaya devam edecektir. Bu raporun içeri¤inin, hastalar›n, yeterli eleman ve
mali deste¤e sahip uzmanlaflm›fl birimlerde yönetilmesine olanak tan›yacak ve
çocukluklar›nda sa¤lanan mükemmel düzeydeki sa¤l›k hizmetini almaya devam
etmelerini sa¤layacak yat›r›mlar›n yap›lmas›n› teflvik edece¤ini umuyoruz.

8.2 Özel öneriler
1. Hastalar, erflkin sa¤l›k hizmetine, 16-18 yafllar› aras›nda nakledilmelidir.
2. Bu süreci kolaylaflt›rmak için, 12-16 yafl aras›ndaki hastalara hizmet veren
bir geçifl birimi olmal›d›r.
3. Çocuk kardiyolojisi ve eriflkin kardiyolojisi birimlerinin her birinde, yetiflkin
konjenital kalp hastal›¤› birimine sevk ifllemini tan›mlayan kurallar olmal›d›r.
4. Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinler için, uzmanlaflm›fl bölgesel birimler
taraf›ndan, hiyerarflik bir hizmet sunum sistemi koordine edilmelidir.
5. Bu bölgesel birimlerden, multidisipliner ö¤retim ortamlar›nda yer alan eriflkin
kardiyolojisi programlar›nda söz edilmelidir.
6. Uzmanlaflm›fl birimler, kompleks konjenital kalp hastal›¤› olan hastalar›n en
iyi koflullarda incelenmesi ve tedavi edilmesi için tam donan›ml› ve yeterli
elemana sahip olmal›d›r.
7. Uzmanlaflm›fl birimde gerekli olan hizmet düzeyi tan›mland›ktan sonra,
hastalara ya sadece uzmanlaflm›fl birimde bak›lmal› (1. düzey), ya uzmanlaflm›fl
birim ve e¤itilmifl yerel kardiyoloji birimi birlikte hizmet sunmal› (2. düzey) ya
da yerel birimler izlem yapmal›d›r (3. düzey).
8. ‹zlem planlar› hasta, hastayla ilgilenen birinci basamak hekimi ve yerel
kardiyoloji birimleri ile aç›kça paylafl›lmal›d›r. Hastalara, durumlar› ile ilgili
kilit bilgileri, tedavilerini ve ak›betlerine iliflkin konular› ve izlem planlar›n› içeren
bir ‘sa¤l›k pasaportu’ verilmelidir.
9. Konuya ‘ilgi’ duyan uzmanlaflm›fl elemanlar›n ve kardiyologlar›n e¤itim
programlar› tan›mlanmal› ve uygulamaya koyulmal›d›r.
10. Uzmanlar›n yapt›¤› incelemelerin, giriflimsel kateterizasyonlar›n ve cerrahi
i fl lemler in  ço¤u,  uzmanlaflm›fl  b i r imde gerçek lefl t i r i lme l id i r .
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11. Uzmanlaflm›fl merkezler, araflt›rma için kapsaml› bir ulusal veritaban›
oluflturma ve e¤itim konular›nda bir çerçeve sunmal›d›r.
12. Uzmanlaflm›fl merkezlerin elemanlar›, t›bbi ve psikososyal yönetim konusunda
beceriye sahip olmal›d›r.
13. Konjenital kalp hastal›¤› olan yetiflkinlere sa¤l›k hizmeti sunulmas› ve
elemanlar›n e¤itilmesi, mümkün oldu¤unca, Avrupa Kardiyoloji Derne¤i
taraf›ndan standardize ve koordine edilmelidir.

9 Avrupa Kardiyoloji Derne¤i Çal›flanlar›
Alan Howard, Yönetim Kurulu Baflkan›
Keith McGregor, Bilimsel Yönetici
Veronica Dean, Uygulama Kurallar› Koordinatörü
Dominique Poumeyrol-Jumeau, Uygulama Kurallar› Yard›mc›s›

Teflekkür
Çal›flma Grubu Üyeleri, Middlesex Hastanesi, Londra, Birleflik Krall›k’ta bulunan
Yetiflkinler Konjenital Kalp Hastal›¤› Birimi’nde Konsültan Anestezist olan Dr.
Matthew Barnard’a, 5. bölümdeki katk›lar›ndan dolay› teflekkür eder.
Great Ormond Street Hastanesi, Londra, Birleflik Krall›k’ta bulunan Kardiyotorasik
Birim’de Araflt›rma Koordinatörü olan Paula Hurley’e, bu Çal›flma Grubu
raporunun koordinasyonu, içeri¤i ve haz›rlanmas› konusunda yorulmadan
çal›flm›fl olmas› nedeniyle en içten teflekkürlerini sunar.
Ayr›ca, bize, de¤eri ölçülemeyecek kadar çok önerilerde bulunmufl olan
meslektafllar›m›za, hastalar›m›za ve hastalar›m›z›n ailelerine teflekkür etmek
isteriz.
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