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Onsoz

Kilavuzlar, hekimlerin, belirli bir tani veya tedavi girisiminin yarar ve zararlarini
tartabilmelerine yardimer olabilmek icin, belli bir konu ile iliskili tim kanitlari
sunmayi amaglar. Bu belgeler, klinikte, ginlik karar verme sireglerine yardime
olmalidir.

Son yillarda, gesitli kuruluslar, Avrupa Kardiyoloji Dernegi (European Society
of Cardiology-ESC) ve diger iliskili dernekler tarafindan ¢ok sayida kilavuz
yayinlanmistir. Ulusal Dernekler’in internet sayfalarinda bulunan baglantilar
araciligiyla, yizlerce kilavuza ulasmak olasidir. Bu bolluk, kilavuzlarin, ancak
tartismasiz bir karar verme sirecinden gecilerek gelistirilmis olmalari kosulunda
saglanabilecek itibar ve gecerliligini tehlikeye atmaktadir. iste bu nedenle, ESC
ve diger kuruluslar, kilavuzlar hazirlamak ve yayinlamak icin bazi énerilerde
bulunmuslardir. Son raporlarda, bunlardan 6nséz veya eklerde s6z edilmektedir.

Her ne kadar, nitelikli kilavuzlar gelistirebilmek igin gerekli standartlar
tanimlanmissa da, 1985 ile 1998 arasinda, hakemli dergilerde yayinlanmig
olan kilavuzlar konusunda yapilan incelemeler, bunlarin biytk cogunlugunda
bu standartlara vyulmadigini ortaya koymustur. Bu nedenle, bu belgelerde yer
alan kurallar ve dnerilerin, kolayca yorumlanabilecek bir formatta sunulmalari
son derece dnemlidir. Dolayisiyla, bu kural ve énerilerin yiritilecegi programlar
da iyi yénetilmelidir. Kilavuzlarin, klinik uygulamalarin kalitesini ve saglik
kaynaklarinin kullanimii artirip artirmadigini belirlemek igin girisimlerde
bulunulmustur. Ayrica, tibbi kilavuzlar, yasal agidan da tartisilmis ve incelenmis
ve bunlarin sonuglari, 6zel Calisma Gruplari tarafindan belgeler halinde
yayinlanmighr.

Uygulama Kurallari Komitesi (Committe for Practice Guidelines-CPG), Calisma
Gruplari, uzman gruplari veya uzlasi panelleri tarafindan yeni Kilavuzlar ve
Uzman Uzlasi Belgeleri’nin hazirlanmasini denetler ve koordine eder. Bu komite
ayrica, bu kilavuzlar veya beyanlarin onaylanmasindan da sorumludur.

" |
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1. Giris

Cocuk kardiyolojisi ve kalp cerrahisi alaninda son otuz yilda elde edilen
basarilar ve gelismeler nedeniyle, cok kisa bir zaman icinde toplumda, konjenital
kalp hastaligi olan ¢ocuklardan ¢ok eriskinler olacaktir. Cerrahinin bu alanda
kullanilmaya baslanmasindan dnce, konjenital kalp malformasyonlari olan
cocuklarin %20’sinden daha azi, eriskin yasama ulasacak kadar uzun
yasamaktaydi.1 Ginimizde ise, konjenital kalp hastaligina bagli slimlerin
cogunlugu eriskinlik ddneminde olmaktadir. Konjenital kalp hastaligi olan “yeni
hasta toplumu”, eriskin ve cocuk kardiyolojisi seklinde ayrilmis olan geleneksel
uzmanlik alanlarina ve uygulamalarina artik uymamaktadir. Eriskin kardiyologlari,
konjenital kalp hastaligr olan yetiskin kisilerdeki karmasik ve genis boyutlu
sorunlarla basa ¢ikacak kadar donanimli degildir. Buna karsilik, cocuk
kardiyologlarinin da, ¢ocuklara hizmet sunulan tibbi bir ortamda, eriskindeki
edinilmis hastaliklarla basa ¢ikmalar beklenemez. Ginimize degin, bu
hastalara bakim hizmeti, konjenital kalp hastaligi olan yetiskin hastalarin
karmasik tibbi, cerrahi ve psikososyal gereksinimlerini yonetebilen birkag hevesli
merkez tarafindan sunulmustur. Ancak, bircok tlkede, heniiz bu konuda organize
olabilmis bir sistem bulunmamaktadir. Oysa, klinik hizmette mikemmelligi
yakalamak, ¢ocuklukta uygulanan yaklasim stratejilerinin uzun dénem sonuglari
hakkinda bilgi toplayabilmek ve bu konuda egitim verebilmek icin bu tir bir
dizenleme gerekmektedir.

Bu topluluga iliskin rakamlarin bulunmamasi, tanilar ve tedavinin yani sira,
dnlenmesi olasi tibbi sorunlarin ortaya cikis sikliklarina ait bilgilerin olmamasi,
mevcut sistemin eksikliklerini agik¢a ortaya koymaktadir. Cocuk ve eriskin kalp
servislerinin yeniden bir araya getirilmesi ve 6zellikle de ergenler icin pirizsiz
bir ‘gecis’ saglanmasi gerektigi aciktir.

Avrupa Kardiyoloji Dernegi, ilk kez 1994'te, bu giclik yaratan hasta grubunun
dzel hizmet gereksiniminin farkina varmis ve Yetiskinde Konjenital Kalp Hastaligi
(YKKH) ¢alisma grubunu kurmustur. O tarihten bu yana, Avrupa’daki YKKH
toplulugu hem giderek biyimis hem de daha karmasik bir hal almistir. Bunun
ardindan, Kanada Kardiyovaskiler Derne@i (Canadian Cardiovascular Society),
1996'da, eriskin konjenital kalp hastaligi konusunda bir uzlasi konferansi
dizenlemis ve bu toplantida hazirlanan rapor, bu hastaliga yaklasim konusundaki
en son gelismeleri ve ilkeleri tanimlamasi agisindan, degeri dlcilemez bir belge
niteligini kazanmistir.2 Amerikan Kardiyoloji Koleji (American College of
Cardiology), 2000 yilinda 32. Bethesda Konferansi'ni, konjenital hastaligi
olan eriskinler konusunda dizenlemis3 ve Avrupa Kardiyoloji Dernegi de,
Avrupa’da, konjenital kalp hastaligr olan yetiskinlerin bakimina iliskin unsurlari
degerlendirmek ve bu konuda hizmet verecek kuruluslarin donanimlarini ve
konuya iliskin egitim ve arashrma girisimlerini dizenlemek ve gelistirmek
amaciyla bu Calisma Grubu’nu olusturmustur.
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Calisma Grubu'nun Uyeleri, Avrupa ve Kuzey Amerika’dan, yeni bilgi dagarcigini
genisletmek ve gecmiste yapilmis calismalardan yeni éneriler gelistirmek
amaciyla secilmis uzmanlar kapsamaktadir.

Calisma Grubu’nun sundugu raporun ilk béliminde (1-6. kisimlar), konjenital
kalp hastaligr olan yetiskinlerin saglik hizmetine iliskin 6zel gereksinimleri
tartisiimakta ve bu hastaliklara yaklasimin ortak ilkeleri sunulmaktadir. Bu ilkeler
arasinda, cocukluktan eriskinlige gecis, uzmanlasmis merkezlerin kurulmasina
duyulan gereksinim, hizmet sunum agi modelleri ve tibbi ve tip disi calisanlarin
egitimi gibi konular bulunmaktadir. Ikinci balimde (7. kisim), sik rastlanan
lezyonlara yaklasim igin, yapilandiriimis kurallar sunulmustur. Bu kurallar,
panelistlerin uzlasi sonucu vardiklar gérusleri yansitmaktadir ve olabildigince
kanita dayalidir. Meslegini uygulayan klinisyene, ‘kullanici dostu” bir yaklasim
ile yardimer olmalari amaglanmistir. Bu yeni ortaya ¢ikan tip alaninda, gegerli
bircok farkli yaklasimin bulundugunun ve kanita dayali éneriler yapabilmek
icin daha saglam klinik calismalar yapilmasi gerektiginin farkindayiz. Yine de,
yaphgimiz ‘6zetler’in yardimer olacagina ve klinisyenlerin, yararli bilgilere “bir
bakista” ulasabileceklerine inaniyoruz.

Bu raporun, konjenital kalp hastaligi olan ergen ve eriskinlere hizmet veren
cesitli profesyonel gruplar, yoneticiler ve saglik hizmetine kaynak saglayanlar
arasinda isbirligini artirmasi amaclanmistir. Konjenital kalp hastaligi olan
cocuklarin tedavisi konusunda son otuz yilda elde edilmis olan biyik basariy,
sonuca ulastirabilmek icin, bu Calisma Grubu’nun &nerilerini uygulama
konusunda surekli gaba géstermek gerekmektedir. Katilimeilar, yetiskinde
konjenital kalp hastaligi konusunda heniz agikliga kavusmamis ve kesinlik
kazanmamis konular bulundugunu alcakgénillilikle kabul etmekte ve bu gi¢
ama Umit vaat eden konuda yeni gelismelere imza atmak icin var gicleriyle
calismaktadirlar.

B |



YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALTI I

1.1 YKKH toplumunun biyikligi ve yapisi

Ginimizde, konjenital kalp hastaligi olan yetiskin toplumunun boyutu ve
yapisina iliskin, dikkati cekecek kadar az veri bulunmaktadir. Ginimize degin,
bu alana iliskin saglk hizmetinin planlanmasi ve kaynak aktarma islemleri,
biuyuk oranda, bebeklikteki konjenital kalp hastaligi insidansi ve gocukluk
boyunca sag kalma oranina iliskin tahminlere ve bunlarin yani sira, atriyal
septal defekt, koarktasyon, Ebstein anomalisi veya cocukluk, ergenlik ya da
eriskinlik déneminde ilk kez tanimlanabilen konjenital dizeltilmis transpozisyon
gibi ‘yeni’ olgularin sayisina dayandirilmistir. Bethesda Konferansi’'nda bu tir
tahminler yayinlanmistir ve yansitilan rakamlarin genis given araliklari
vurgulanmistir.3 Hastalarin cogunun, hatta kompleks defektleri olanlarin bile,
uzmanlagsmamis kliniklere basvurmalari veya izlem sirasinda ortadan kaybolmalari
nedeniyle, ‘gercek’ rakamlarin elde edilmesi giic olmustur.4 Ornegin, Hollanda'da,
konjenital kalp hastaligi olan

20 000 yetiskinin bulundugu tahmin edilmekle birlikte, bunlarin sadece 8000
hastane kliniklerinde gorilmektedir.s

Bu toplulugun giderek biyimesinin yani sira, kompleks lezyonlari olan hastalarin
orani da giderek artmaktadir. Hizmet planlamasi, konjenital kalp hastaligs
bulunan ve uzman bakiminin mutlaka gerekli oldugu yetiskinlerin sayisina
dayanilarak yapilmalidir. Daha basit lezyonlari (6rn., kicik ventrikiler septal
defekt, onarilmis atriyal septal defekt, hafif pulmoner stenoz, bikispit aort
kapagi) olan bircok hasta, eriskinlere hizmet veren genel kalp birimlerinde
veya uzmanlasmis birim ile ortaklasa yénetilebilir. Bu raporda, hizmete iliskin
oneriler U¢ dizeyde siniflanmistir (1. dizey sadece uzmanlasmis birimde izlem;
2. duzey bilgilendirilmis yerel eriskin birimi ile ortak hizmet; 3. dizey cogunlukla
uzmanlasmamis hizmet). Konjenital kalp hastaligi ve sadece uzmanlasmis
hizmeti veya genel bir eriskin kalp klinigi ile yakin iletisimi gerektiren dizeyde
kompleks lezyonlari olan yetiskinlerin oraninin %25-50 oldugu tahmin edilmektedir.
Ingiltere’nin Kuzeydogu Bdlgesi‘'nde yakin zamanda yapilan bir ¢calismada,
konjenital kalp hastaligr olup, eriskinlik dénemine kadar yasamini sirdirebilecek
olan hastalarin ve uzman tarafindan bakim gerektirecek olanlarin sayisinin
tahmin edilmesi amaglanmishr. Bu calismada, konjenital kalp hastaligina iliskin
bir veritabaninin 10 yillik bir dénemi (1985-1994) boyunca edinilmis veriler
ve yayinlanmis calismalarda, belirli lezyonlar igin 6ngérilen sagkalim sireleri
esas alinmistir. Elde edilen sonuglar, Birlesik Krallik nifusuna uvyarlandiginda,
konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlerin sayisindaki yillik arhisin yaklasik 1600
olacagi ve bunlarin 800’Gnde uzmanlasmis izlem gerekecegdi ortaya ¢ikmighr.6
Konjenital kalp hastaligi olan ve 6zel lezyonlari bulunan yetiskinlerin sayisi,
dogumdaki insidansa, cocukluktaki 8lim oranina ve geg 6lim oranina bagldir.
Konuya iliskin kesin rakamlarin bulunmamasi nedeniyle, basit bir program
gelistirilmistir. Buna gére, akibeti belirleyen bu unsurlarin her birine iliskin
tahminler girilerek, gec sagkalim orani konusunda bir tahmin yapilabilir. Bu
program, ESC internet sitesinde mevcuttur (Ek 2) ve kaynak gereksinimlerinin
ve fon olusturma islerinin planlanmasinda yararli olacaktir.
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Avrupa Kardiyoloji Dernedi, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlerin Avrupa’daki
sayisini belirleyebilmek acisindan, 24 ilkede bir ¢calisma éngérmistir; ancak
gerekli veritabanina ¢ok az sayida ilkenin sahip oldugu anlasiimistir.
Kalp hastaligi olan yetiskinlerin olusturdugu karmasik toplumu yénetebilmek
icin, uzmanlasmis merkezlerin kurulmasi, dncelikli bir konudur. Bu merkezler,
daha biyik yastaki hastalarda konjenital ve edinilmis kalp hastaliklar arasindaki
etkilesim gibi, kardiyolojinin yeni alanlarinda arastirmalar yapilabilmesi icin
bir temel olusturacaktir. Uzmanlasmis merkezler, hem genel kardiyoloji hem
de birinci basamak saglik hizmetinde, yerel, bdlgesel ve bolgeler isti dizeyde
dnemli bir hiyerarsik yere sahip olan yerel hekimleri dislkamamalidir. Bu raporda,
bu tir bir hizmet sunumu modelinden s6z edilmistir; bu modelin, Avrupa
Ulkelerinin her birinde, halihazirda isleyen farkl saglik hizmeti sistemlerine
uyacak sekilde degistirilmesi gerekebilir.

2. Saglik hizmetinin dizenlenmesi

2.1 Cocuga saglik hizmetinden, eriskine saglk hizmetine gecis
Cocuk kardiyolojisi kliniginden eriskin servisine gecisin ayarlanmasi, 6zellikle
guclik arz eden bir durumdur.” “Ergenlik’, kesin yas sinirlari olmayan bir
dénemdir ve hastanin entelektiel ve duygusal gelisimine ve yandas hastaliklar
gibi baska konulara bagli olarak, bir miktar esneklik gerektirir.” Hastanin ve
ailesinin duydugu endiseyi ve hizmet sunumunun zarar gérme olasiligini en
aza indirmek i¢in, uzmanlasmis bir gecis kliniginin bulunmasi ézellikle tercih
edilir. Konjenital hastaligi olan yetiskin toplumuna basarili bir hizmet sunmanin

ilk

basamagi budur ve bu konuda asagidaki éneriler yapilabilir:

1- Cocuk kardiyologlari, hasta ve aileleri, cocuk 12 yas civarinda iken,
esneklik payi birakarak, 14-16 yaslarina geldiginde gegis klinigine aktarim
konusunda bilgilendirmelidir. Bunun ardindan, eriskin klinigine aktarim ise,
yine esneklik payr birakmak suretiyle, 18 yas civarinda gerceklestirilebilir. Her
cocuk kalp birimi, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinler icin hizmet veren
vzmanlasmis bir merkez ile nasil bir baglanh olusturacagini kararlastirmalidir.
2- Hasta ve ailesi, uzun izlem yillari boyunca, cocuk kardiyologu ile siki bir
bag olusturmus olacaktir. Bu nedenle, cocuk kardiyologunun, gecis servisinde,
eriskin kardiyologu ile isbirligi icinde c¢alismasi uygun olur.
3- Gegis kliniginde, yonetimin ve diger saglik personelinin destedi de gereklidir.
Uzman hemsire, kilit kisilerden biridir ve ergen ve ailelerine danismanlik verme
konusunda deneyimli ve nakil islemleri konusunda sorumlu olmalidir.
4- Hasta ve ailesine, nakil isleminden &nce, ayrintili bir yazili plan verilmelidir.
Bu planda, ¢ocukluktaki tedaviye iliskin dnemli bilgiler bulunmalidir (gegmiste
yapilan girisimler veya operasyonlar gibi). Bu islem, her bir hastanin entelektiel
ve olgunluk dizeyine gdre dizenlenmesi gereken bir egitim sirecinin bir
pargasidir. Ergen ve ailesi, kalbin durumunu, hizmet gereksinimlerini ve prognozu
tam olarak anlamalidir.

8



YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI I

Ozellikle de kullanilan ilaglar, bunlarin olasi yan etkileri ve diger ilaglarla (alkol
dahill) etkilesimleri bilmeli ve endokardit profilaksisi konusunda ayrintili bir
sekilde bilgilendirilmelidirler. Ayrica, egzersiz, dogum kontrolu, gebelik, kariyer
planlamasi, yolculuk ve sosyal giivence konusunda da yénlendirilmeye gereksinim
duyarlar. Hasta ve ailesi, hastanin durumuna iliskin olarak gelecekte ortaya
cikabilecek komplikasyonlar ve olasi ek belirtiler agisindan vyarilmalidir. Tom
bunlarin yani sira, uygun sekilde tibbi yardim alabilmek igin, eriskin saghk
hizmeti sisteminde, hem bélgesel dizeyde hem de kendi bélgelerinin disindayken
(calismalar sirasinda iste veya yolculukta) nasil bir yol izlemeleri gerektigi
konusunda ayrintili olarak bilgilendirilmelidirler. Tom bu islemler dikkatlice ve
duyarl bir bicimde yopllmcﬁ ve birkac ziyarette tamamlanmalidir. Hasta,
sadece kardiyolog ile degil, ayni zamanda uzman hemsire ile de 6zel gérisme
yapabilmelidir. Birgok cocuk, ebeveynlerin asir koruyucu tutumlari ve kendileriyle
dogrudan gérisilmemesi nedeniyle, durumlarinin yeterince farkinda olmadan
ergenlik donemine ulasir. Ebeveynler, cocuklarini serbest birakma konusunda
siklikla giclik yasarlar ve ergenin, bagimsiz bir birey olarak yetismesini
saglayabilmeleri igin, yardim almalari gerekir. Dogum kontroly, aile planlamasi,
gebelik, hastaligin yineleme riski ve spor gibi hassas konularda konusabilmeleri
icin onlara zaman verilmelidir.

5- Hastanin tibbi yénetimine (izlem dahil) iliskin dikkatle hazirlanan plan,
hastanin durumu ve prognozuna, egitimine ve yerel tibbi hizmetlerin ulasilabilir
olup olmamasina dayanmalidir. Birim protokolleri bu agidan son derece
yararlidir ve bu plan, birinci basamak hekimine ve hastayla ilgilenen diger
hekimlere de (6rn., Universitenin sadlik hizmeti birimleri) iletilmelidir. Bu islem,
kalple iliskili olmayan cerrahi girisimlerde ve acil durumlarda 6zellikle dnem
tasimaktadir. Gegis evresinde, yakin iliski ve iyi iletisim son derece énemlidir.
6- Hizmet gecisi, hem hasta hem de tibbi calisanlar acisindan yavas bir islem
olmalidir. Hastayi, bunalhici miktarda bilgilerle bombalamaktan kaginilmalidir;
¢lnki bu tir bir yaklagim, hastanin durumunu reddetmesine ve saglik merkezine
gelmemesine neden olabilir. Cocuk ve eriskin kardiyoloji uzmcn?cn (hem tibbi
hem de cerrahi) arasinda bilgi alisverisini saglamak acisindan firsat yarahlmals
ve hem gecis hem de eriskin kliniklerinden, cocuk kardiyolojisi ekibine geribildirim
yapiimalidir.

2.2 Uzmanlasmis merkez agi ve sevk yollari

2.2.1 Mevcut durumun gézden gecirilmesi

Avrupa’da veya diger ilkelerde, konjenital kalp hastaligr olan yetiskinlerin
birgogunun saglik gereksinimleri yeterince karsilanamamaktadir. Bu hizmetin
iyi|e§tiri|mesin§e iki dnemli engel sunlardir:

1- Asagida tanimlanan niteliklere sahip egitimli ve deneyimli uzmanlarin yeterli
olmamasi

2- Nitelikli saglk hizmeti saglamak amaciyla ulusal ve bdlgesel cabalar
surdiren uzmanlik merkezlerinin sayisinin yetersiz olmasi.

Saglik hizmeti, bdlgesel olarak ve yapilandiriimis hiyerarsik bir dizende
sunulmalidir.
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Tam hizmet veren belli basl ‘merkezler’in kurulmasi, bu topluma halihazirda
hizmet veren kismi donanimli ‘merkezler’in bollugu ile bir celiski yaratacakhr.
Etkin bir hizmet saglayabilmek igin, bu biyik merkezlerde, performans dizeylerini
artiracak ve sirdirecek denli cok sayida hasta olmali ve islem yapilmalidir.8
Hastaya verilen hizmeti en iyi dizeye ulastirabilmeyi amaclayan bu tir koordine
edilmis bir calismayi gerceklestirebilmek icin, hikimetlerin ve profesyonel
kuruluslarin énderligi gerekmektedir.

2.2.2 C6zimin baslangia

Konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlere verilen saglik hizmetinde yeterli egitim
ve deneyime sahip eleman sayisinin yetersiz oldugu géz 6nine alindiginda,
bu tir bir isi uzmanlasmis merkezlerde yuritebilecek yetenekli elemanlarin
yetistirilmesi ve istihdami ile ise baslanmasi gerektigi ortaya ¢ikmaktadir. Bu
sureg, klinik hizmet sunumunda mikemmeliyeti saglayacak bir odak teskil
etmenin yani sira, editim ve arastirmaya da olanak taniyacaktir.
Uzmanlasmis birim, eriskinler icin hizmet veren bir ortamda ve bircok disiplinlerden
destek alacak sekilde yerlesmis olmali ve gocuk kardiyolojisi gruplari ile iliski
icinde bulunmalidir. Aslinda, ¢ocuk kardiyolojisi konusunda uzmanlasmis
merkezlerin timu, hastalarin, yetiskin konjenital kalp hastaligr servislerine uygun
sekilde nakledilmesi icin gerekli yollari tanimlamis olmalidir. Uzmanlasmis her
merkez, 5-10 milyon kisiden olusan bir topluluga hizmet vermeli ve yerel tibbi
toplumlari iginde islev gérmelidir. Kardiyologlar ve birinci basamak hekimleri,
uzmanlasmis merkezler ile bir sevk iliskisi olusturmak Uzere tesvik edilmelidir;
buna, telefon ile danismanlik, resmi olmayan konsiltasyon ve hizli konsiltan
sevkinin yani sira, hasta izleminde isbirligi de (uzmanlasmis merkezde, konjenital
kalp hastaligi olan yetiskinlerin yonetimi konusunda egitilmis kardiyologlar,
kardiyak cerrahlar, anestezistler ve yogun bakim elemanlarinin dahil oldugu
bir ekip bulunmalidir) dahildir. Kardiyolog, ekokardiyografi (transézofaijiyal
ekokardiyografi dahil) ve tani amagh kardiyak kateterizasyona aliskin olmali
ve her merkezde en azindan bir kardiyologun, girisimsel kateterizasyon
konusunda deneyimi bulunmalidir. Ayrica, konjenital kalp hastaliginda aritminin
yonetimi, kalp pili uygulamasi, ablasyon ve defibrilatér yerlestirilmesi konusunda
deneyimi olan bir elektrofizyologa da kolay ulasim saglanmalidir. MR ve BT
gorintileme islemleri mutlaka uzmanlar tarafindan yapilmalidir. Diger
vzmanlasmis bélimler ile yakin iliski icinde olunmali ve 6zellikle de yiksek
riskli gebeliklerin yonetimi icin, obstetri servisi ile baglant kurulmalidir. Konjenital
kalp malformasyonlari konusuyla ilgili bir kardiyak patolog ile iletisim iginde
olunmasi dzellikle tercih edilir. En azindan iki kalp cerrahi (siklikla cocuk
kardiyolojisi birimlerine de hizmet verir) ve uygun anestezistler ile yogun bakim
ve cerrahi ekipleri bulunmalidir. Bir organ aktarimi merkezi ile de baglanti
saglanmalidir. Uzmanlasmis hemsireler son derece 6nemlidir ve gesitli unsurlar
bir araya getiren ‘yapistiric’ gorevi Ustlenmelerinin yani sira, hastaya sunulan
hizmette mikemmel dizeye ulasilmasini da saglarlar.
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Birim elemanlarinin timd, yatan ve ayakta izlenen hastalar icin uygun donanima
ve hem girisimsel hem de girisimsel olmayan ydntemlerin tamamina sahip,
sadece bu ise vakfedilmis bir ortamda calisacaklarinin bilincinde o|mo||cﬁr
(asagiya bakiniz).

2.3 Hastaya hizmetin sunulmasi

Hastalar, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlere hizmet veren bélime, agik
bir yonetim ve izlem plani ile nakledilmelidir (2.1’e bakiniz). Tim hastalar,
ekip ile bir iliski kurulabilmesi ve yeni ortama uyum saglayabilmeleri amaciyla,
ilk konstltasyonda, uzmanlasmis eriskin kalp servisinde en az bir kez gérilmelidir.
Bu islem, kilit islevi géren bu dénemde, hastalarin izleme gelmeme olasiligini
azaltacaktir.

Bunun ardindan, hasta izlemi hizmeti, i¢ dizeyde siniflanabilir:

1. Sadece uzmanlasmis merkezden hizmet almasi gereken hastalar
2. Uygun bulunan genel eriskin kalp servisleriyle ortak olarak hizmet verilebilecek
hastalar

3. Uzmanlasmamis kliniklerde (gerekli oldugunda uzmanlasmis hizmete
ulasilabilecek sekilde) yonetilebilecek hastalar.

Bu duzeyler, bu bslimin 7. kisminda belirtilen, 6zel lezyonlar igin bakim
onerileri bashgr altinda kullanilmistir.

Konjenital kalp hastaligi olup, uzmanlasmis merkezde gérilmesi gereken
hastalar, erken 8lim, yeniden operasyon gecirme veya hastaliklarina bagl
komplikasyon gelisme olasiligi bulunanlar ve hastaliklari genel kardiyologlar
taratindan iyi bilinmeyenlerdir. Konjenital kalp defektine %agh yeni bir klinik
sorunu ortaya cikan tim hastalar, yeniden degerlendirilmek Gzere uzmanlasmis
birime gonderilmelidir. Hatta, konjenital kalp hastaligi olan yetiskine herhangi
bir girisim yapmadan énce, uzmanlasmis birim ile konsiltasyon yapilmalidir.
Garunuste zararsiz olan bir islem (drn., bir Eisenmenger hastasinda kalple
iliskili olmayan cerrahi girisim) sirasinda bir felakete yol agmamak icin tek
gereken islem bir telefon gérismesi olabilir.

2.3.1 Yaklasim onerileri

ESC’'nin YKKH Calisma Grubu’nun Avrupali temsilcileri, bu rapordan énce
yayinlanan ve bu hastalarin yénetimine iliskin belgenin hazirlanmasinda énemli
katkilari olmustur.2.3 Bu tur bilgilere ulasmak isteyen hekimler ve hastalar,
halihazirdaki Calisma Grubu’nun 6nerilerini www.achid-library.com adresinde
veya ESC'nin internet sitesinde (www.escardio.org) bulabilirler. Bu adreslerde,
belli bash hastaliklara iliskin maddeler halinde 6zetler, yaklasim énerilerini ve
konuya iliskin destekleyici kaynaklar da icerecek sekilde bulunmaktadir. Bu
alanda uvygun sekilde egitilmis ve deneyimli insan gici eksikligini gidermek
amaciyla, saglik hizmetinin bdlgesel dayanak noktalarini olusturacak profesyonel
ekiplerin bir araya getirilmesi icin eleman toplama ve egitme cabalari,
gecikmeden baslatilmalidir.
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3. Pratisyenlerin, yetiskinde kalp hastaligi konusunda egitilmesi
Avrupa’daki, kardiyolojide egitim ulusal kilavuzlarinin bircogunda, konjenital
kalp hastaligi konusunda egitim gereksinimi vurgulanmis olmakla birlikte,
kardiyologlarin ¢ogu, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinler konusunda
neredeyse higbir deneyim ve bilgiye sahip degildir. Bu nedenle, birimlerin
cogunda isler, konu ile ‘ilgili’ eriskin kardiyologlari ile birlikte ¢alisan ¢ocuk
kardiyologlari tarafindan yiritilmektedir. Bu durumu dizeltmek amaciyla,
giderek sayilari artmakta olan eriskin hastalar igin uzmanlasmis birimlerde
calisacak elemanlarin egitim gereksinimlerinin bir an dnce tanimlanmasi ve
vygulamaya konulmasi gerekmektedir. Uygun niteliklere sahip uzman
kardiyologlar, cocuk kardiyolojisi veya eriskin kardiyolojisi alaninda yetismekte
olan kardiyologlar arasindan segilebilir. Bu kisiler, asagidaki bilgi ve becerilere
sahip olmalidir:

* Konijenital kalp malformasyonlari ve bunlarin bebeklik ve cocuklukta yonetimi
konusunda uzmanlasmis olma

e Eriskinde genel tip ve kalp disi tanilar alaninda vzmanlasmis olma
* Koroner arter hastaligina yaklasim da dahil olmak Gzere, eriskin kardiyolojisi
konusunda uzmanlasmis olma

e Eriskinlerde, konjenital kalp hastaliklaryla iliskili olarak, asagidaki islemlerde
beceri sahibi olma:

Ekokardiyografi (transézofajiyal dahil olmak tzere)
Kalp kateterizasyonu

Kalp pili uygulamasi ve elektrofizyoloji

Ameliyat sonrasi bakim

* Gebelikteki fizyolojik degisiklikler konusunda bilgi sahibi olma

* Ergenligin psikososyal ydnleri hakkinda bilgi sahibi olma

* Konjenital kalp hastaligi olan ergen ve eriskinlere yasam bicimi danismanlig:
konusunda uzmanlasmis olma

e Klinik arastrma yontemleri konusunda uzmanlasmis olma

Uzmanlasmis merkezde, genc hastalar icin daha kolay ve purizsiz bir gegis
saglamak ve daha yasl hastalardaki edinilmis sorunlar icin daha iyi bir hizmet
sunabilmek icin, hem cocuk hem de eriskinlere saglik hizmeti sunan bireylerin
egitiimesinde yarar vardir.

Bazi ilkelerde, konjenital kalp hastaligr olan yetiskinlere saglik hizmeti
sunacak uzmanlarin yetistirilmesi icin, egitim programlarinin tanimlanmasi
konusunda calismalar strdiriimektedir. Cocuk kardiyolojisi alanindan gelenlerin
egitimi icin asagidaki unsurlar 6ngdrilmektedir:4

® Genel cocuk kardiyolojisinde 3 yil
* Genel tip ve eriskin kardiyolojisinde 6-12 ay

12
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* Yetiskinde konjenital kalp hastaligi konusunda uzmanlasmis bir merkezde
enaz 12-18 a

* Yetiskinde konjenital kalp hastaligi konusunda akademik kariyer yapmay:
amaglayanlar icin, arastirma veya vzmanlasma egitimi icin ek bir yil

Egitimin 6zellikle kapsamasi gereken konular sunlardir:

1- Eriskinlerde sik rastlanan, iskemik kalp hastaligi, hipertansiyon, aritmiler gibi
kalbe iliskin sorunlar ve bunlarin tedavileri

2- Koroner anjiyografi (koroner anjiyoplastinin égrenilmesi gerekmez)

3- Konjenital kalp hastaliklarina iliskin operasyonlarla baglantili aritmilerin
taninmasi ve yonetimi )

4-Kalp pillerinin ydnetimi ve 6zellikle yerlestirilmelerine iliskin deneyim. Implante
edilmis kalp defibrilatérlerinin yénetimi

5- Orta yash ve yasl hastalara yaklasim

6- Gebelikte, kalple iliskili hastaliklara bagl sorunlar ve ilaglarin, hasta ve fetis
Uzerindeki etkisi

7- Cesitli gebelikten korunma yéntemlerinin endikasyon ve kontrendikasyonlarina
iliskin bilgi

8- Hem opere edilmis hem de edilmemis cesitli konjenital kalp bozukluklarinda
egzersiz ile ilgili 6neriler ve varsa, bunlarla iliskili kisitlamalar

9- Motorlu tasitlarin kullanimina iliskin oneriler

10- Opere edilmis ve edilmemis cesitli konjenital kalp hastaliklari olan hastalarda,
yasam sigortasi ve sosyal giivenceye iliskin bilgiler

11- Mesleki 6neriler

Eriskin kardiyolojisi zeminine sahip adaylar icin egitim onerileri sunlardir:

® Genel tip da dahil olmak Gzere genel kardiyolojide i¢ yil

e Eikin bir cerrahi ve kateter girisimi programi olan bir merkezde bir yil cocuk
kardiyolojisi

* Yetiskinde konjenital kalp hastaligi konusunda akademik kariyer yapmay:
amaglayanlar igin, uzmanlasmis bir YKKH merkezinde en az 12-18 aylik egitim
* Gerekli oldugu taktirde, arastirma veya uzmanlik egitimi icin ek bir yil

Egitimin 6zellikle kapsamasi gereken konular sunlardir:

1- Konjenital kalp malformasyonlari ve ekokardiyografi Gzerine temel dersler
2- Bebek ve cocuklarda, operasyondan énce ve sonra ekokardiyografi konusunda
deneyim. En az 250 ekokardiyografi incelemesi ve buna ek olarak, 25
transozofajiyal ekokardiyogram yapilmalidir.

3- Sik gorilen konjenital kalp anomalilerinde kalp kateterizasyonu ve anjiyografi
konusunda deneyim. En az 100 islem bagimsiz olarak gerceklestirilmelidir.
4- Konjenital kalp hastaliginda girisimsel islemlere asina olma; en az 25 islem
yapmis olma



YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI INA YAKLA IM

5- Konjenital kalp hastaligi olan en az 300 hastanin ydnetimine dahil olma
ve sorumlulugunu alma. Bunlar arasinda, operasyondan sonra erken dénemde
bulunan hastalar ve uzun sireli izlem sirasinda degerlendirilenler bulunmaktadir
6- Cocuk kardiyologlari ve kalp cerrahlarinin haftalik konferanslarina ve bélimin
egitim etkinliklerinin timine katilim

7- Genetik 6zellikler hakkinda bilgi sahibi olma ve genetik danismanlik yapabilme
8- Ergenligin, okul, zorbalik etme, seks ve ilag kullanimi gibi gesitli psikososyal
sorunlar hakkinda bilgi sahibi olma

9- Mesleki dneriler

10- Konijenital kalp hastaliginda gebelik sirasinda gézlenen sorunlar

11- Konjenital kalp hastaliginda dogum kontroline iliskin éneriler

Yetiskinde konjenital kalp hastaligr konusunda uzmanlasmis hekimin,
uzmanlasmamis merkezlerdeki kardiyolog ile ortak ¢alisacagi tahmin edilmekte
ve bu nedenle, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinler konusuna ‘ilgi” duyan
eriskin kardiyologlarina egitim planlanmasi énerilmektedir. Bu kardiyologlar,
normal egitimlerine (ekokardiyografi ve girisimsel olmayan gérintileme de
dahil) ek olarak, asagidaki islemleri de yapacaktir:

® Uzmanlasmis bir YKKH merkezinde, 6 aylik tam zamanli egitime esdeger
bir stre gegirecek

e ki yillik bir sire icinde, uzmanlagmis merkezdeki >20 YKKH klinigine devam
edecek

e Uzmanlasmis bir merkez ile dogrudan iliski kurarak ve CME'nin onayladigi
egitim programlarina katilarak beceri edinecek

Bu sekilde, bilgilendirilmis eriskin kardiyologu ile uzmanlasmis merkez arasinda
esnek bir etkilesim olusturulacak ve hastaya sunulan hizmet ve hasta memnuniyeti
en Ust dizeye ulasacakhr.

Avrupa kurulunun, kardiyoloji uzmanhgi igin, kardiyologlarin (cocuk veya
eriskin kardiyolojisi zeminine sahip), YKKH konusunda gerekli egitimi aldiklarini
belirten resmi bir sertifikalandirma sireci olusturmalari énerilir.
Uzmanlasmis merkezlerde calisan cerrahlarin e@itim gereksinimleri de halihazirda
ayri bir komite tarafindan gézden gecirilmektedir. Bu cerrahlar, konjenital kalp
hastaligi olan yetiskinlerin cerrahisi konusunda deneyim kazanmadan énce,
konjenital ve edinilmis kardiyovaskiler hastaliklar konusunda genis bir deneyime
sahip olmalidir. Cocukta kalp cerrahisine iliskin saglik hizmeti, beceri gelistirmek
ve sonuglari ideal dizeye ulastirabilmek igin gerekli en az sayida cerrahi
girisimin yapildigindan emin olabilmek amaciyla, bircok ilkede yeniden
diizenlenmekte ve merkezilestirilmektedir.8

Konjenital kalp hastaligr olan yetiskinler icin uzmanlasmis birimlerin kurulmasi,
elemanlarin yetistirilmesi ve arastirma olanaklarinin sunulmasi icin bir ortam
saglayacakhr. Bu dar, ancak gelismekte olan yan dalda, merkezler arasinda
hem uluslararasi hem de ulusal isbirligi yapilmasi gereklidir.
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Bu isbirligi, egitim alanlarin, yapilandirilmis egitim programlari vyarinca,
merkezler arasinda dénisimli calismalarina olanak taniyacaktir.
Kesin eg@itim programlarinin ve akreditasyonun benimsenmesi ve hasta bakimi
ve elemanlarin gelistirilmesi icin uzmanlasmis ortamlarin saglanmasi, konjenital
kalp hastaligr olan yetiskinler icin tam tesekkilli bir klinik hizmetin
saglanabilmesinde kilit unsurlardir.

4. Tibbi konular

4.1 Ventrikiil islevleri

Kalp hastaligi olan herhangi bir hastanin operasyondan &nce
degerlendirilmesinde, perioperatif yénetiminde ve operasyondan sonraki
izleminde, ventrikil performansinin dogru élcilmesi, dnemli bir unsurdur. Ancak
halihazirda, edinilmis kalp hastaligi olan eriskinlerin cift ventrikilli dolasiminda,
sol ventrikil (SoV) islevini dlgmek icin kullanilacak ideal yéntem, yol veya
gostergenin ne oldugu konusunda bir uzlasi saglanamamistir. Bu durum,
konjenital kalp hastaligr olanlarda daha da vahimdir. Bu tir hastalarda, ventrikil
geometrisincfeki anormallik, gegirilmis cerrahi girisimin etkileri, olagan disi
yukleme kosullari, kronik hipoksemi vb. &geler, anlamli bir analizi imkansiz
hale getirmeye katkida bulunmaktadir. Ayrica, bu hastalarda, sag ventrikil
(SaV) islev bozuklugu, en az SoV islevi kadar hatta daha fazla énem tasiyabilir
ve benzer sekilde, konjenital anormalliklerle iliskili dolasim bozukluklarinin
etkisi altinda kalabilir. Yine de, her ne kadar kesin olmasa da, islevsel
performansin degerlendirilmesi, girisimin zamanlamasi ve alinan yanitin
cozimlenmesi, bu hastalarin bakiminda temel unsurlardir.

Her ne kadar eriskinde konjenital kalp hastaligi alani, uzmanlik dalinin sinir
cizgilerinden birini teskil etse ve birc;oE yonden girisimsel olsa da, bu alan ile
ilgili yan dallar, niceliksel transtorasik ve transézofajiyal eko Doppler, manyetik
rezonans gorintileme, radyoniklid perfizyon analizi, derecelendirilmis egzersiz
islevi ve girisimsel hemodinamik degerlendirme gibi konularda uzmanhk
gerektirmektedir. Genel eriskin veya ¢cocuk kardiyolojisi hizmetleri arasinda
cakisma olma olasih@r bulunsa J:J, testlerin 6zel ayrintilari ve sonuglarin
yorumlanmasi, yetiskinde konjenital kalp hastaligi konusunda yeterli deneyim
gerektirecektir.

4.1.1 Eko-Doppler

SoV kisa eksen islevi icin parasternal ve SaV ve SoV uzun eksen islevleri ve
Dopler ¢alismalari icin apikal dért-bosluk transtorasik eko-pencerelerinin elde
edilmesi nadiren giclik yaratmaktadir. Edinilmis kalp hastaliginda sistolik ve
diyastolik islev bozuklugunda uygulanan dlcimlerin Eir(;ogu, ‘dizeltilmis’ cift
ventrikilli dolasima uyqﬁanobilirse de, bu konuda ¢ok sayida uyari yapilmalidir.
Ornegin, dnemli dlcide bodlgesel koordinasyon bozukKJQu (cok sik rastlanir)
veya rezidiel soldan saga sant olusumu s6z konusu oldugunda, SoV fraksiyonel
kisalmasi dikkatle degerlendirilmeli ve SoV diyastolik islevinin Doppler
degerlendirmesinde, cift ventrikilli dolasimda yandas SaV islev bozuklugunun
olasi etkisi g6z dninde bulundurulmalidir.
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Anormal baglantili kalbin durumu dikkate alindiginda, sorunlar bu kadarla
sinirh degildir. Sistemik SaV'nin kisalmasindaki azalma, ardytkte artisa fizyolojik
bir uyum sireci olabilir ve atriyum icinde bir engelin bulunmasi, Doppler giris
dlcumlerini yorumlamayi giclestirebilir. Post-Fontan ‘tek ventrikilli’ Jc)>|o$|m|n
sistemik ventrikilinde bélgesel koordinasyon bozuklugu olagandir ve diyastolik
Doppler &zelligi, dinlenme halindeki 6nytkin dogal olarak azalmis oldugu
dikkate alinarak yorumlanmalidir. Gérece yeni bir yéntem olan doku Dopp?er
gorintileme yontemi, YKKH olan hastalarin incelenmesi igin ézellikle uygundur
ve Umit vaat etmektedir. Bu ydntem, bdlgesel koordinasyon bozuklugunu da
gostermektedir.
Ardil verilerin yerini tutacak baska bir unsur yoktur. Yani, bariz bir bicimde
anormal olan tek dlgim yerine, degisimin gosterilmesi daha &nemlidir. Bu
aklasim, dizenli ve standardize edilmis analiz yapabilmek icin kah bir protokol
Kozwlonmom ve kolay ulasilabilir bir veritabani sistemi gelistiriimesi acisindan
duyulan gereksinimi vurgulamaktadir. Bu durum, bu bé?ijmde tanimlanan tim
yontemler icin gecerlidir.

4.1.2 Manyetik rezonans gériintileme

Ventrikiler hacmin élgimleri, diger yéntemlere gére daha saglam olmakla
birlikte, yUk vb. uyarilara, ekokardiyografi ile elde edilen kisalma gdstergelerine
gére daha duyarl degildir. Benzer sekilde, bu tir dlcimlerin, kﬁnikte i karar
verme sirecine ne derece yararli oldugu da tartismalidir. Onarim gérmis Fallot
Tetralojisi olan bir hasta érnek olarak aﬁndlglndo, MRG, SaV hacminin dlcilmesi,
SaV ¢ikis yolunun ve proksimal pulmoner arter agacinin gérintilenmesi ve
pulmoner regurjitasyonun derecesinin degerlendirilmesi agisindan essizdir.?
Benzer sekilde, intrensek miyokard performansi, simdiye dek diger yontemlerle
denenmemis bir sekilde incelenebilir. Ventrikiler kitle, kalinlasma, vektor
degisikligi ve kontraktil geometri, halen klinige uyarlanma olasiliklar bulunan
arastirma konularidir. Bu bdlimde tarhsilan tim yéntemlerde oldugu gibi, ardil
veriler en gicli olanlardir ve MRG'nin girisimsel olmama 6zelligi, bu yéntemi
ozellikle uygulanabilir kilmaktadir. Manyetik rezonans gérintilemenin, Gginci
veya dérJ:lincU basamak YKKH biriminin vazgecilmez bir parcasi oldugunu
soylemenin tam zamanidir.

4.1.3 Radyoniiklid incelemeler

Giderek yaslanmakta olan YKH toplumunda, bu yéntemlerin endikasyonlar
ve bunlara nasil ulasilacagi iyi bilinmelidir. Heniz arastirma asamasinda
olmakla birlikte, miyokardiyal perfizyonun, mikrovaskiler dizeydeki bélgesel
anormallikleri, giderek daha tazla fark edilmeye baslanmistir.10 Ancak bu
bulgularin dogrudan etkileri, yonetimi ve bunlara iliskin olasi ilag degisiklikleri
halen arastrma asamasindadir.

4.1.4 Girisimsel incelemeler

Rutin hemodinamik &l¢imlerin dikkatlice degerlendirilmesi, tani amagl girisimsel
incelemeler yapilacak karmasik konjenital kalp hastaliklarinda tartismasiz
gereklidir.
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Ventrikiler performansin degerlendirilmesi de hastaligin operasyondan énceki
ve sonraki dogal seyrinin degerlendirilmesine temel teskil etmektedir. Ventrikiler
performansin, basit anjiyografik, boyuta dayali géstergeleri, ekokardiyografi
veya MRG ile dlgilebilen benzer géstergelere cok az katkida bulunmaktadir.
Bu 8l¢imlerin timu, yiklenme kosullarindan dnemli dlcide etkilenmektedir.
Intrensek miyokardiyal performansin (kasilabilirlik, diyastolik 6zellikler vb.)
degerlendirilmesi igin, daha gelismis incelemeler yapilmalidir. Hala arastirma
amaciyla kullanilan bir gereg olmakla birlikte, iletim kateterizasyonu, ventrikiler
performansin niteliklerinin, elastans modeli ile belirlenmesine olanak
tanimaktadir.11 Girisimler sirasinda sirekli olarak basinc-hacim incelemelerinin
yapilmasi, hemodinamik ve terapétik girisimlere yanitin daha iyi tanimlanmasini
ve cerrahiden dnce ve sonra daha iyi bir degerlendirme yapilmasini saglar.
Ventrikiler islevin ve ventrikilo-vaskiler eslesmenin uygun sekilde degerlendirilmesi,
YKKH olan hastalarin uzun vadeli izlemlerinde en énemli alanlardan biridir.
Kullanilacak dogru yontemin secilmesi, dogal ve dogal olmayan dykinin daha
iyi incelenmesine ve girisimsel degisiklige olanak taniyacaktir.

4.2 Aritmiler ve kalp pilleri

Konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlerin hastaneye yatirilmasinin baslca
nedeni aritmidir. Aritmi, giderek artan siklikta mortalite ve morbidite nedeni
olmaktadir.12 Aritmiye zemin hazirlayan faktérler arasinda, zemindeki kalp
defekti (6rn., atriyal izometri), dogal dykinin bir parcasi olarak hemodinamik
degisiklikler (6rn., odaciklarin biyimesi, miyokardiyal fibroz), cerrahi onarim
ve skar olusumu ve operasyondan sonra rezidiel hemodinamik anormallikler
sayilabilir. Aritminin kendisi de, 6zellikle operasyondan sonra, devreleri normalin
cok disinda olan ve eriskin yasamini sirdiren hastalarda, hemodinamik
yetersizlige yol acabilir. Bu gi¢lu elektriksel ve mekanik baglant, elekirofizyolojik
degerlendirmenin ve ydnetimin, zemindeki kalp defektinin bakimi ile bir bitin
halinde ele alinmasi gereksinimini vurgulamaktadir. Rezidiel hemodinamik
anormalliklerin dizeltilmesi, aritminin tedavisinde en dnemli arac olabilir.
Supraventrikiler aritmi, ventrikiler aritmiden daha siktir. Sinis diguminin islev
bozuklugu, atriyal cerrahiden (6rn., Mustard/Senning, Fontan ve atriyal septal
defektin kapatilmasi) sonra sik rastlanan bir durumdur ve supraventrikiler
tasikardi (intraatriyal ve re-entry tasikardi veya atriyal flatter), daha uzun izlemler
yapildikca daha sik gérilir olmaya baslamistir. 1315 Tibbi literatirde gereken
dneme sahip olmamakla birlikte, atriyal flatter, Fallot Tetralojisi cerrahisinden
sonra ortaya cikan sorunlarin sik rastlanan bir nedenidir.16 Ventrikiler aritmi
en sik, aort stenozunda ve Fallot Tetralojisi'nin onarimindan sonra ortaya gikar.
Senkop ve ani 8lim riski, sirekli ventrikiler tasikardi ile birlikte anormal
hemodinamisi olan hastalarda en yiksektir. Fallot Tetralojisi‘nin izleminde, sag
ventrikilde genisleme ile birlikte QRS’te uzama saptanmistir ve bu durum, risk
degerlendirmesi acisindan yararli bir gésterge olabilir.17

Aritminin farmakolojik tedavisi, hemodinamik yan etkilerle, yandas sinis digimu
islev bozuklugu ile ve gebe kalma isteg@i ile sinirlanabilir.
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Standart antiaritmik ilaglarin bircogunun, yetiskinlerde iyi sonu¢ vermedigi
gosterilmistir; bunlar arasinda geneﬁikle en etkili olan amiodarondur. Ancai,
yan etkiler, bu hasta grubunda énemli bir sorundur.18

Kateter ablasyonu ve cerrahi yaklasimlar da giderek artan siklikta
vygulanmaktadir.19 Ginimizde kullanilan gelismis haritalama yéntemlerine
ragmen, basari oranlari halen, yapisal agidan normal kalplerdekine gére daha
dustktir; bunun biyik oranda, aritmi devrelerinin karmasik ve birden cok
olmasina bagli oldugu disinilmektedir.20 Bu durum, teknolojik iyilestirmeler
ile dizelebilir. En fazla guglik yaratan gruplar, ‘basarisiz’ Fontan hastalari
olmustur ve elekirofizyolojik ve cerrahi revizyon stratejilerinin birlikte uygulanmasi,
bir derece basari ile sonuglanmistir.21 Ebstein anomalisi icin de siklikla benzer
bir yaklasim gerekmektedir.

Konijenital kc?p hastaligi olan yetiskinlerde kalp pili uygulamasi, kalbe sinirl
ve normal disi yollarla ulasilmasi ve kalbin anatomisinin anormal olmasi
nedeniyle, siklikla gictir. Sag atriyumun uzantisi siklikla bulunmaz veya ¢arpikhr
ve bunun icin genellikle aktif sabitleme elekirotlar gerekir.22 Ayrica, kalp
icindeki santlar ve tromboemboli riski, endokardiyal yoiloglml engeremektedlr
Hiza yanit veren bir sisteme gereksmlm vardir ve ¢ift odacikli pace uygulamasi
tercih edilmelidir. S6zU edilen bu ikinci uygulamada, kipi degistirecek gelismis
bir algoritma salteri bulunmalidir; ¢inki supraventrikiler tasikardi ve atriyal
flatter insidansi yuksektir. Tasikardi 6nleyici kalp pilleri hayal kirkhigr yaratmis
olmakla birlikte, halihazirda kullanilan yeni nesil gerecler, supraventrikiler
tasikardilerin hem tedavisinde hem de dnlenmesinde daha basarili olabilir.23
Iskemik kalp hastalagr veya dilate kardiyomiyopatisi olan hastalarda yapilmis
olan ¢alismalar, implante edilebilir kardiyoversiyon defibrilatérlerinin, secilmis
alt gruplarda sagkalimi artirma avantaji sagladigini géstermistir ve bu gereglerin,
konjenital kalp ﬂostallgl olup, ani &lum riski tasiyan hastalarda giderek artan
siklikta kullaniimalar olosmﬁr Bu durum dnemli temel anlamlara sahiptir ve
malin aritmi ve ani 8lim riski yUksek olan hastalarin tanimlanmasinin 8nemini
vurgulamaktadir.

Riskin derecelendirilmesi, anatomi ve isleve iliskin bilgiler, ila¢ secimi,
kateter/implante edilebilir defibrilatér veya cerrahi girisim konusunda duyulan
gereksinim, elektrofizyolojist ile YKH alaninda uzmanlasmis ekipte bulunan
kardiyolog veya cerrozm yakin birlikteliginin dnemini vurgulamaktadir. Ancak,
konjenital kalp hastaligi olan hastalar icin gereken 6zel becerilere sahip
elektrofizyoloji uzmanlarinin nadir bulundugu ve bu konudaki egitim ve
kaynaklarin artirlmasi gerektigi kabul edilmelidir.

4.3 YKKH hastasinda siyanoz
Sagdan sola santlar ve bunun sonucunda gelisen hiEokseminin, ciddi hematolojik
sonuglari vardir ve bunlar, birgok organi etkileyebilir.

4.3.1 Hematolojik sorunlar
Eritrosit kitlesindeki artis ve buna eslik eden siyanoz, oksijen tasinmasini artirmak
icin telafi edici bir yanittir.
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Lokosit sayisi genellikle normaldir ve trombosit sayisi normal veya daha siklikla
azalmis olabilir. Eritrosit kitlesindeki arhis ve bunun sonucunda kanin akiskanliginin
azalmasi, inme riskini artirmakla birlikte, eriskinlerde bu artis cok ﬁofif
dizeydedir.24 Hastalarin cogunda, girisim gerektirmeyen stabil hemoglobin
ile eritropoez telafi edilmistir. Bu nedenle, terapétik flebotomi, hemoglobin >20
g/dL ve hematokrit de >%65 olmadikca genellikle gereksizdir. Bu dizeyde
artmis eritrositlere sahip hastalarda siklikla, ‘hiperviskozite sendromu’ belirtileri
ortaya cikar; bunlar baslica bas agrisi ve konsantrasyon bozuklugudur. Bu
belirtiler, bir Unite kan alinmasi ile giderilebilir; cnccz bu islem daima, esit
hacimde dekstroz veya isotonik verilerek uygulanmalidir. Ancak, terapétik
flebotomi, ‘iki ucu keskin bicak'tir; ¢inki eritropoetin, kemik iligini, daha fazla
sayida eritrosit olusturmak izere uyarabilir. Bu nedenle, terapétik flebotominin,
yilda 2-3 kereden fazla yapilmamasi nerilir. Tekrarlanan flebotomi girisimleri,
demir depolarinin azalmasina yol acar ve demirden yoksun eritrositlerin
yapilmasi ile sonuglanabilir. Bu demirden yoksun mikrositler, demir iceren
eritrositlerden daha az sekil bozukluguna ugrar ve kanin viskozitesini artirarak,
inme riskini artirirlar.

Stabilize olmamis eritropoezi olan bir hastada demir yetmezliginin tedavisi,
agizdan verilen demirin eritrosit kitlesinde hizli ve dramatik bir artis ile
sonuclanmasi nedeniyle giictir. Agizdan bir tablet ferréz siilfat (veya glukonat)
verilmesi ve 7-10 gin icinde hemoglobinin yeniden kontrol edilmesi énerilir.
Eritrosit sayisinda dramatik bir artis oldugu taktirde demir kesilmelidir.

4.3.2 Hemostaz

Trombosit sayisinin azalmasi ve frombosit islevinin bozulmasi, pihtilagsma faktory
yetersizlikleri ile bir araya gelip, siyanotik hastalarda, kendiliginden veya
operasyondan sonra, bir kanama egilimi olustururlar. Dis eti kanamasi, menoraiji
ve pulmoner hemoraiji (hemoptizi seklinde ortaya gikar) siktir. Pulmoner hemoraji
bazen dlimcil olabilir. Bu nedenlerle, antikoagiilan ve antitrombosit ilaclar,
sadece iyi tanimlanmis endikasyonlar dahilinde kullaniimali ve antikoagilasyonun
derecesi yakindan izlenmeligir. Hematokrit >%60 oldugunda, koagilasyon
telstlbe?indeki sitrat konsantrasyonu ayarlanmalidir; aksi taktirde, sonuc;?cr hatali
olabilir.

4.3.3 Bobregin islevi

Kronik siyanozda, bébrek glomerilleri belirgin élcide anormaldir ve siklikla
hiperseliler ve konjesyonludur.25 Bu durum, glomeriler filtrasyon hizinda bir
azalmaya ve kreatinin dizeylerinin artmasina yol acar. Proteiniri siktir. Bu
durum siklikla, anormal irat klirensi ile sonugTanlr ve bu da, eritrositlerin
dénusiminde artisin yani sira, hiperirisemiye ve bazen de gercek gut gelismesine
yol acar. Ancak, gutun eslik etmedigi hiperurisemi iyi tolere egilir ve girisim
gerektirmez.26

4.3.4 Safra taslan
Kronik siyanozda hemin yikiimi sonucunda biliribin ortaya cikabilir ve bu
eriskin toplumunda, Zolsiyum biliribinat safra taslari siktir.27
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4.3.5 Ortopedik komplikasyonlar

Eriskinlerde, periosteumda kalinlasma ve dizensizlesme ile karakterize olan
hipertrofik osteoartropati ortaya ¢ikar. Buna bazen, 6zellikle bacaklarin uzun
kemiklerinde agr ve cruyorllllk eslik eder. Skolyoz bir diger 6nemli komplikasyon
olup, bazen, akcigerin islevini ciddi dlgide tehlikeye atacak denli agir olabilir.

4.3.6 Deri
Yiz ve gévdede akne, siklikla siyanoza eslik eder. Bu durum, olasi bir sepsis
ve endokardit kaynagi oldugundan, sadece kozmetik bir sorun degildir.

4.4 Pulmoner damar hastahig: (Sekil 3)

Son 20 yil iginde, erken tani ve bebeklerde kalp cerrahisinde elde edilen
gelismeler, pulmoner damar hastaligi olan eriskinlerin sayisinin azalmasini
saglamistir. Ancak, halen epeyce cok sayida bu tir hasta, konjenital kalp
hastaligi olan yetiskinlere hizmet veren kliniklere bagvurmaktadir. Bu hastalarda,
zeminge bulunan hastaligin geri dénissiz ve ilerleyici olmasina karsin, 6zenli
bir yaklasim ile morbidite ve mortfalitenin hatiri sayilir élcide azalhlmasi olasidir.
Eisenmenger sendromu olan bircok hasta, erken eriskinlige dek iyi bir yasam
kalitesi elde eder, fakat sonucta, efora toleransin azalmasi ve siyanozun
arhisinda ilerleme olur.28 En 6nemli klinik olaylar, pulmoner ve serebral
komplikasyonlardir. Hemoptizi, hem pulmoner enfarkta hem de yirtilmis kan
damarlarina bagl olabilir. Diger siyanotik hastalarda oldugu gibi, Eisenmenger
hastalar da spontan kanamaya (6rn., dis etleri, mide mukozasi ve hemoptizi)
karsi savunmasizdir ve bu hastalarda hemostaz normal degildir (protrombin
zamaninin ve APTZ'nin uzamasi ve trombosit islevinin anormal olmasi). Bu
nedenle, bu tir hastalarda antikoagilan vygulama karari gigtir ve tartismalidir.
Primer pulmoner hipertansiyonu olan hastalarin, antikoagilasyon ile daha uzun
yasadiklari gosterilmisse de, Eisenmenger hastalarina iliskin bu tir veriler yoktur
ve riskler, olasi yararlara Ustin gelebilir. Stres/heyecan veya bir akciger
enfeksiyonu, hemoptiziyi boslota%ilir ve hemoptizi bol ve 8limcil olabilir.
Ozellikle pulmoner tromboembolik komplikasyonlar agisindan risk tasiyan
hastalarin tanimlanmasi halen gictir. Benzer sekilde, serebral komplikasyonlar
da (inme veya apse), her zaman yuksek hematokrit dizeyleri ile iliskili olmayabilir.
Ozenli bir yaklasim ile hastalar, eriskinlik dénemine dek yasamlarini
surdurebilirler. Avrupa’da yapilmis olan genis kapsamli bir isbirligi calismasinda,
Eisenmenger sendromu ve basit konjenital kalp hastaligi olan hastalarin ortalama
8lim yasinin 32.5 yil, buna karsilik karmasik defektleri olan hastalarda bu
yasin 25.8 yil oldugu gésterilmistir.28 Sag ventrikil islevleri ve klinigin hangi
yasta bozuldugu da prognozu isaret eden ek gdstergelerdir. Eisenmenger
hastalari, gebelik, dehidrasyon, kalbe iliskin ve kalp disi cerrahi, genel anestezi,
anemi, akciger enfeksiyonlari, yiksek rakim, damar ici yollar ve vazodilatér
ilaglar agisindan ézellikle risk tasir. Gebelik ile iliskili olarak, annede yaklasik
%50 8lim olasiligi bulunmaktadir ve &lum genellikle dogumdan sonra olur.24
Bu nedenle ebe?ik, ‘orta dizeyde’ pulmoner hipertansiyonu olanlarda dahi
kontrendikec?ir.
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Gorinuste zararsiz diger kalp disi girisimler de 8lim acisindan risk faktéru
olustururlar.24 Bu nedenle, herhangi %ir girisim acisindan endikasyonlara 6zel
bir dnem gdsterilmeli ve islemler, ancak deneyimli kardiyak anestezistleri olan
uzmanlasmis merkezlerde gerceklestirilmelidir. ‘Dengelenmis fizyoloji’nin
dengesini bozmaktan kaginmak amaciyla, kesin bir endikasyon bulunmadikga,
‘girisimsel olmayan’ yéntemlerin tercih edilmesi seklinde bir ilkenin
benimsenmesinde yarar vardir.

Bazi tedavi yontemleri ile hemodinamik iyilesme saglandigi ve bazi olgularda
sonlanima iliskin yararlarin ortaya ¢iktigi gosterilmistir ve bunlar, konjenital
kalp hastaligi olan yetiskinler ve Eisenmenger sendromu olan hastalar icin de
gecerli olabilir. Ancak, kalsiyum kanal blokerleri gibi sistemik vazodilatarler
dikkatle kullanilmalidir. Prostasiklin, endotelin antagonistleri ve sildenafilin bir
miktar roli olabilirse de, bu konuda yeterli kanit bulunmamaktadir. Evde, giinde
en az 12-15 saat olacak sekilde uzun vadeli oksijen terapisi uygulanmasi,
belirtilerin dizelmesinde yararli olabilirse de, sagkalim zerinde etkili degildir.
Bazi hastalarda, eninde sonunda akciger transplantasyonu yapilmasi gerekebilir.29

4.5 infektif endokardit
ESC'nin, infektif endokardit konusunda kendi Calisma Grubu bulunmaktadir
ve daha ayrintili bilgi icin bu belgeye basvurulmalidir.30
Konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlerin ttmu degilse de cogunda, yasamlari
boyunca infektif endokardit riski bulunmaktadir. Hastanin ve hekimlerin, bu
hastaligin riskleri ve erken taninin dnemi konusunda egitimi sik sik pekistirilmelidir.
Dislere iliskin ve cerrahi girisimlerin yani sira, enfeksiyonun bircok baska giris
kapisi da olabilir. Bunlar arasinda viicudun cesitli bolgelerinin delinmesi, akne
ve dévme sayilabilir. Girisimsel kalp kateterizasyonu endokardit ile nadiren
iliskili olmakla birlikte, bu uygulama sirasinda genellikle antibiyotik profilaksisi
verilmektedir. Benzer sekilde, rahim ici ara¢ uygulamasi ve dogum sirasinda
da antibiyotik kullanilmasi nerilmektedir.
Taninin ve sevkin gecikmesi olagan bir durumdur ve antibiyotikler, genellikle
endokardit tanisi koyulmadan ve kan kiltirleri alinmadan dnce recete edilmektedir.
Antibiyotik kullanmamis hastalarin yaklasik %95’inde, olagan
mikroorganizmalarin mikrobiyolojik izolasyonu igin iki kan kiltirg yeterlidir;
ancak klinik acidan endokardit kuskusunu dislamak icin bundan daha fazlasi
gerekebilir. Transtorasik ekokardiyografi ile, dzellikle de bu islemin, konjenital
kalp hastaliginin incelenmesi konusunda deneyimli olmayan kisiler toroglndan
gkjelrc;ejles,tirilmesi durumunda, eriskinlerdeki vejetasyonlarin atlanmasi ¢ok
olaydir.
TronZézofo]iyol ekokardiyografinin kullanilmasi, vejetasyonlarin saptanmasinda
dnemli 8lcude artis saglar.
Hemodinamik dengelerin hizla bozulmasi ve cerrahi girisim gerekmesi olasilig
nedeniyle hasta, uzmanlasmis birime vakit koybedﬁmeden sevk edilmelidir.
Infektif endokardit, Birlesik Krallik’ta, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlere
hizmet veren uzmanlasmis bir birime yapilan basvurularin %4'Gnden sorumlu
bulunmustur.
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Hastalarin timu risk altinda olmadigindan, antibiyotik profilaksisine iliskin
Sneriler degisebilir. infektif endokardit, sekundum atriyal septal defekt ve total
pulmoner venéz dénis anomalisinde b||d|r||mem|§t|r ayrica, ventrikiler septal
defektin kapatimasindan sonra, pulmoner kapak stenozunda veya kicik patent
duktus arteriyozusta son derece nadirdir. Gerec implantasyonu da dahil olmak
uzere girisimsel kateterizasyon islemlerinden sonra profilaksi politikalar degisiklik
arz eder ve ‘kanita dayali” degildir. Antibiyotik tedavisi ve genel hasta yonetimi,
bir enfeksiyon hastaliklari uzmant ile birlikte ele alinmalidir. Mantar enfeksiyonunun
tedavisi &zellikle gii¢ olabilir ve bu enfeksiyondan, olagan disi mikroorganizmalar
sorumlu olabilir. Enfekte olmus protez maddesinin degistirilmesi
gerekebileceginden, kalp cerrahi, erken dénemde olaya kahlmalidir. ESC ve
AHA, 6zel antibiyotik rejimleri yayinlamislardir.30.31

4.6 Konjenital kalp hastaligi olan eriskinlerde goérintileme
Konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlerde, son yirmi yil icinde cocuk kardiyolojisi
alanindaki degisime benzer sekilde, kalp kateterizasyonundan, girisimsel
olmayan gérintileme yéntemlerine dogru bir kayma olmustur. Bunlar arasinda,
YKKH alaninda uzmanlasmis kliniklerin vazgecilmezleri olan ekokardiyografi
(transtorasik ve transdzofajiyal) ve MRG sayilabilir.

Ginimizde kalp kateterizasyonu, ézel anatomik ve fizyolojik sorularin (6rn.,
koroner arterler, pulmoner vaskiler direng) yanitlanmasi veya girisimler igin
(asagiya bakiniz) elde tutulmaktadir. Eriskinlerde transtorasik eko, kalbin icinde
ve disindaki karmasik anatomik ve fizyolojik olaylarin tanimlanmasinda,
cocuklardakinden daha az etkindir. Transézofajiyal ekokardiyografi ise siklikla
kesin bilgi saglasa da, genellikle sedasyon veya anestezi gerektirmesi nedeniyle
dezavantajlidir. MRG, konijenital kalp hastaligi olan eriskinlerde giderek daha
sik ilk secenek yontem olarak kullaniimaktadir. Bu ydntem, anatominin 3 boyutlu
olarak yeniden yapilandirilmasini saglamasi, zamana bagli ve ozel
rezolisyonunun daha iyi olmasi ve fizyolojik bilgiler de vermesi nedeniyle 6zel
bir yere sahiptir (Sekil 1).

Sag ventrikiler hacim ve kitlenin, sag ventrikilden pulmoner artere olan
baglantinin/kapak islevinin degerlendirilmesinde ve pulmoner arterlerin,
koarktasyonun ve sistemik ve pulmoner vendz anomalilerin incelenmesinde
dzellikle degerlidir.32.33 Balonla genisletme ve radyofrekans ablasyon gibi
girisimsel islemler artk, MRG/kateter floroskopi ydntemleri kullanilarak
yurutilebilmektedir ki bu gelisme, bu gérintileme ydnteminin rolini daha da
onemli kilmaktadir. Ginimize degin, bilgisayarli tomografi (BT), konjenital
kalp hastaliklarinin degerlendirilmesinde ¢ok az bir dneme sahipti. Buna karsilik,
‘ultra fast’ BT ve spiral BT gibi yeni teknolojiler, tarama zamanini kisaltmanin
yani sira, ekokardiyografi ve MRG ile elde edilenleri tamamlayici nitelikte
mikemmel gérintiler saglamaktadir.34 Bu gérintileme yontemlerinin timd,
rutin eriskin laboratuvarlarinda oldugu gibi, yuksek oranda hatali tani olasiligin
azaltmak igin, karmasik konjenital kalp hastaliklari alaninda uzmanlhga sahip
elemanlar tarafindan yiritilmedir.35
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Bu amag icin, planlama, egitim ve fon olusturma girisimleri yapilmalidir.

4.7 Girisimsel kateterizasyon

Cocukluktaki konjenital kalp hastaliklarinda kullanilacak girisimsel yontemlerin
tipi ve uygulama sekillerinde gézlenen hizl artis, eriskin toplumuna da yansimistir.
Kalsifiye olmus kapaklar hari¢, dogustan stenotik aortik, pulmoner ve romatizmal
mitral kapaklarin balonla dilatasyonu nispeten basarilidir.

Cocuklar icin gelistirilen ydntemlerin bircogu, eninde sonunda ya da gelisen
teknoloji ile birlikte, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlere de uyarlanmistir.
Gérece az sayida ydntem, cerrahi esdegerlerine gére, kusku gotirmeyecek
sekilde ilk secenek olmustur. Bu nedenle, bir girisim uygulama konusundaki
karar, cerrahide oldugu gibi, dnce multidisipliner bir ekip tarafindan gézden
gecirilmelidir. Cerrahi alternatife karsit géris sergileyen randomize ¢alismalar
yok denecek kadar azdir; kayitl veriler smlrllglr ve yerel seriler, olasilikla
secime ve bildirime dayali dnyargilar nedeniyle etkilenmektedir. Yine de,
girisime dayali programlar, herhangi bir YKKH kliniginin vazgecilmez unsurlanidir
ve bu klinikte ¢alisan ekipten en az bir kisinin, girisimsel kardiyoloji alaninda
egitilmis olmasi gerekir. Gegmiste cocuklarda edinilen girisimsel (Jeneyimler,
koroner girisimler konusunda edinilenlere gére olasilikla daha amacina uygundur;
ancak, YKKH'de girisimler konusunda 6zel deneyim giderek daha ¢ok aranir
olmustur. Konuyla iliskili tibbi destek (anestezi, ekokardiyografi vb.) ve kalp
laboratuvarinda verilen teknik destek igin de aynisi sylenebilir. Laboratuvar,
cift dizlemde tarama ve depolama arag-gerecleri konusunda donanimli, ayni
anda transézofajiyal ekokardiyografi uygulanabilmesine olanak taniyacak
kadar genis ve uygun kateterler, kablolar ve gereglerle donatilmis olmalidir.

4.7.1 Yontemler

4.7.1.1 Balonla genisletme

Dogustan stenotik aortik, pulmoner ve romatizmal mitral kapaklarin balonla
genisletilmesi cok basarili olmustur. Aortik valviloplasti, genellikle tek balon
yontemi kullanilarak gerceklestirilmektedir. Cocuklukta oldugu gibi, rezidiel
aort yetmezligi, en dnemli komplikasyondur. Kapak hasarini nlemek amaciyla,
balonun aorta olan oraninin <1:1 oldugu durumlarda, transseptal ponksiyonla
antegrat genisletme ve adenozin kardiyoplejisi gibi yontemler kullanilmighr.36
Pulmoner kapak stenozunun, tek, cift veya Inoue balon ile genisletilmesi genellikle
basarili olmakla birlikte, pulmoner arter hasarinin énlenebilmesi icin, balon:
kapak acikligr oraninin <1.1:1 olmasi énerilir. Dogal veya operasyondan
sonra gelisen aort koarktasyonunun balonla genisletiimesi konusu halen
tartisiimaktadir.37 Daha 6nce yapilmis olan yama aortoplastinin genisletilmesi,
aort yirh@i riskinin en yuksek olyziugu durumdur ve cerrahi yedekte tutularak
gerceklestiriimelidir. Dogal aort hastaliginin balonla genisletilmesi, genellikle
mikemmel sonug vermekteyse de, stenozun giderilememesi (%10-20), anevrizma
olusumu (%5-10) ve restenoz (%5-10) gibi komplikasyonlar bildirilmistir.38 Bu
noiedenle, balonla genisletme ve ayni anda stent uygulanmasina biyuk bir ragbet
olmustur.

23



YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI INA YAKLA IM

4.7.1.2 Stent yerlestirme ile birlikte balonla genisletme

Pulmoner arterin dallarinda veya distal bdlimlerinde stenoz olmasi halinde,
bu yontem ilk secenek olmustur.39 Sag ventrikilun ¢ikis yolunun obstriksiyonunda
ve sag ventrikilden pulmoner artere olan baglantinin stenotik olmasi halinde
balonla dilatasyon daha az kabul gérmektedir. Stent yerlestirme islemi, cerrahi
vendz yollarin direngli stenozlarinda da role sahiptir4® (Mustard/Senning/Fontan).
Sistemik arteryel stent implantasyonu ise daha da tartismali bir uygulamadir.
Stent implantasyonu, aort koarktasyonunda, kompleks pulmoner atrezideki
stenotik aorto pulmoner kollaterallerde ve sistemikten pulmonere dogru olan
stenotik santlarda kullanimi bildirilmekle birlikte, halen yarari kanitlanmis bir
vygulama degildir. Stent yerlestirildikten sonra antikoagilan kullanimi gerekip
gerekmedigi bilinmemektedir. Uygulamayi yapanlarin ¢cogu, pulmoner ve
sistemik vendz implantasyondan sonra ve eritrositozu olanlarda tam
antikoagilasyon uygulamaktadir.

4.7.1.3 Embolizasyon ve oklizyon yontemleri

Genellikle edinilmis, istenmeyen vendz ve arteriyel kollateraller ve fistilimsi
baglantilar, bobin embolizasyonu ydntemleri ile hemen kapahlabilir. Benzer
sekilde, eriskinlerdeki kiicUk arteriyel duktuslar da yerinden sokilebilir bobinler
aracihi@iyla kapatilabilirse de, daha biyik lezyonlarda (4-16 mm), yerinden
ayrilabilir hkaglarin kullanilmasi gerekir (Sekil 4).

Sekil 1 Bir eriskinde, ileri derecede aort koarktasyonunun manyetik rezonans anjiyografi
gorintisi. Bakiniz Bolim 4.5-Gérintileme

Sekundum atriyal septal defekilerin kapatilmasi icin kullanilabilecek birkag
gerec mevcuttur. Konjenital birimlerinin cogunda, segilmis olgularda, atriyal
septal defektin transkateter yolla kapatilmasi, standart uygulama haline gelmistir.
Kullanilan gerece bagli olmak tzere, atriyal ve septal anatominin de uygun
olmasi kosuluyla, 40 mm‘ye kadar olan defektler kapatlabilir. ASD’nin cerrahi
yolla kapatiimasina iliskin heniz yanittanmamis sorularin bircogu, transkateter
kapatmaya aittir.
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Kabul edilebilir pulmoner hipertansiyonun derecesi, eszamanli atriyal antiaritmi
cerrahisinin kullanilmasina duyulan gereksinim ve kapatma isleminin yapildig
yasa bagl olan semptomatik yanit olasiligi heniz ¢6zimlenmemis konulardir.
Patent foramen ovalenin kapatilmasi, hastaligin erken ortaya cikhigs, kriptojenik,
gegici iskemik atag (GIA) olan veya serebrovaskiler olay (SVO) gegirmis olan
hastalarda son derece distk morbidite ile gerceklestirilebilirse de, bu konuda
{eterince kanit bulunmamaktadir.41 Son yillarda yapilan co||§mo|c1r, patent
oramen ovale bulunan hastalarda SVO riskinin dizeyini belirlemede aspirinin
dnem tasidigini ortaya koymustur.42 Tedavi bireye gore ayarlanmali ve uzman
bir nérologun da dahil oldugu multidisipliner bir ekibin karari olmalidir.

Sekil 2 Birden ¢ok kez yapilan Sekil 3 Eisenmenger sendromu bulunan
kardiyak islemlere bagli ve bir hastanin akciger grafisi Bakiniz
psikososyal sorun yaratabilen irkin skarlar.  bdlim 4.4-Pulmoner Damar Hastalig
Bakiniz Blim 6-Psikososyal konular.

Bu s6z0 edilen ‘ASD’ cihazlarinin birgogu, kalbin icindeki ve disindaki istenmeyen
baglantilarin kapatilmasi amaciyla kullanilabilir. Konjenital ventrikiler septal
de?ektin transkateter kapatiimasi nadiren endike olmakla birlikte, bazi iskemik
VSD'ler, kapatmaya uygun olabilir. Baffle kagaklari, sistemik arteriyel, koroner
ve vendz fistilimst baglantilarin timi, bu geregler kullanilarak kapatilabilmistir.

4.7.1.4 Perkitan kapak yerlestirme

Ginimizde, sag ventrikilin cikisina, bir kalp kateteri yardimiyla, sigir juguler
veninden op||m|§ ve bir stente tutturulmus bir kapagin yerlestirilmesi o|05|c§f|r.43
Bu islem anlkte gerceklestirilmistir ve Fallot TetroE)]isi'nin ve benzeri durumlarin
onarimindan sonra ortaya ¢ikan pulmoner regirjitasyonun cerrahi disi bir yolla
halledilebilece@i konusunda Umit vaat etmektedir.
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Bircok eriskin hastada bulunan genislemis cikis yoluna uygun bir kapak
gelistirmek icin daha fazla calisma yapilmalidir. Sistemik dolasimda
kullanilabilecek implante edilebilir bir kapak gelistirilmesi de olasidir.

4.8 Gebelik ve YKKH

Konjenital kalp hastaligi bulunan yetiskinlerin cogu, uygun bir bakim ile gebeligi
tolere edebilir.44.45 Bu tur hastalarda gebelik dncesi danismanlik ve degerlendirme
yapilmasi zorunludur ve fizik baki, hemodinamik durumun (genellikle
ekokardiyografi dahil) ve islevsel kapasitenin degerlendirilmesini kapsamalidir.
Bu agidan egzersiz testleri yararli olabilir. Bilgilendirilmis genetik danismanlik
yapilabilmesi icin, tam aile 6ykisi alinmalidir. Bebege zarar olabilecek
ilaglardan (6rn., ACE inhibitérleri) kagcinmak igin, kullanilan ilaglarin gézden
gegirilmesi gerekir. Annenin morbidite ve mortalite riski ve uygun oldugunda,
gebeligin, uzun vadeli sagkalim Uzerindeki etkisi tartisilmalidir. Bunlara ek
olarak, konjenital kalp hastaliginin kalitsal yolla bebege ge¢me olasiligi tzerinde
de durulmalidir. Hastalar, yiksek, orta ve disik riskli olarak gruplara ayrilabilir.
Annede riskin en yuksek oldugu durum, Eisenmenger sendromudur; mortalite
orani >2%50'dir (genellikle dogumdan sonra).46 Operasyondan sonra karmasik
bir dolasima (Fontan veya Mustard/Senning gibi) sahip olan annelerin sayisi
halen azdir ve bu nedenle, yuksek risk degerlendirmesi yapmak gictir.47,48
Yuksek riskli hastalar asagidakileri kapsar:

® Belirgin cort stenozu (ortalama gradiyent >40 mmHg, kapak alani <0.7
cm?2)

® Belirgin koarktasyon; ézellikle aortografi ile

* Belirgin mitral stenoz

e Sistemik ventrikiler islevde azalma

* Mekanik protez kapak

® Pulmoner hipertansiyon

* Marfan sendromu

e Siyanotik kalp hastalig

Yuksek riskli hastalarda, gebelik boyunca tibbi yonetim asagidaki gibi olmalidir:
* Anemiyi azaltmak igin demir ve dogum dncesi vitaminler.

* Anne ve bebegin saglik durumunun izlenmesi.

® Fetal kalp ultrasonu; olasi fetal kardiyovaskiler anormallikleri degerlendirmek
icin anneye dnerilmelidir.

® Cok yiksek risk tasryan hastalar icin gebelik ilerledikge yatak istirahati gerekli
olabilir; dogum, dérdinci basamak saglik kurulusunda yaptiriimahdir.
e Hastalarin cogunda, obstetrik endikasyon olmadig taktirde, birkag istisna
haric, vajinal dogum, sezaryene tercih edilir.

® Hemodinamik durumu ‘kirilgan’ olan hastalarda, dogum sirasinda kalbin
izlenmesi uygun olur.
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Sekil 4 Amplatzer cihazi kullanilarak, patent duktus arteriyozusun transkateter yolla
kapatilmasi. Bakiniz Bélim 4.7-Girisimsel Kateterizasyon

Mekanik kapagi olan hastalarin yénetimi, 6zellikle de mitral egimli disk protezleri
olan hastalarda gictir.49.50 Heparin tedavisi, deri altina veya damar icine
verildiginde, tromboembolik komplikasyonlara yol acabilir. Disik molekiler
agirlikli heparinin roli bilinmemektedir. Warfarin tedavisi anne igin daha
guvenli olabilirse de, fetal embriyopatiye neden olabilir. Warfarin dozunun
<5 mg/gin olmasi halinde bu riskin az oldugu disinilmektedir.51
Siyanotik kalp hastalidi, fetus icin de bir risk olusturur ve bu risk, annedeki
hipoksi ile dogru orantilidir. Annede siyanoz bulunmasi halinde, gebelik yasina
gore distk dogum kilosu ve prematirite siktir ve arteriyel oksijen satirasyonu
<%85 olan annelerde, gebeliklerin sadece %12’si basarilidir.52 Gebe kalmama
konusunda uyariimasi gereken hastalar sunlardir:

e Eisenmenger sendromu (annede %50 mortalite). Gebeligin sonlandiriimasi
daha givenlidir; tercihen kardiyak anestezi ile yapilmalidir.

* Aort kdkinde dilatasyon ile Marfan sendromu.

® |leri derecede aort stenozu/koarktasyonu.

e Sistemik ventrikiler ejeksiyon fraksiyonu <%35.

Sekil 5 Uluslararasi Kalp ve Akciger Transplantasyonu Dernegi’nin 1982-2000 sonuglari.
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Konjenital Kalp Hastaligi, 11-17 yasindaki hastalarda gerceklestirilen kalp
transplantasyonlarinin %25’ini olusturmaktadir ve sagkalim agisindan bir risk faktéridir
(OR 1.59). Konijenital kalp hastaligi olan hastalara iliskin sonuglar ayrica bildirilmemistir.
Bakiniz Blim 5.4-Transplantasyon.

Yuksek risk tasidigi kabul edilen konjenital kalp hastaligi olan kadinlar,
uzmanlasmis bir birimde izlenmelidir. Bu birimde, bir dogum uzmani, yetiskinde
konjenital kalp hastaligi konusunda uzmanlasmis bir kardiyolog, bir anestezist
ve bir cocuk hekimi bulunmalidir. Bu ekip, gebeligin erken dénemlerinden
itibaren hasta ile ilgilenmeli ve gebeligin izlemi, dogum ve dogum sonrasi
bakim konularini planlamalidir. Bu uzmanlasmis ekip ayrica, baska merkezlerde
‘daha dusuk’ riske sahip kadinlari izleyen dogum uzmanlari ve hekimlere
konsiltasyon hizmeti de sunabilir.

4.9 YKKH’de genetik danismanlhk ve dogum kontroli

Konijenital kalp hastaliginda gebeligin riskleri cok degisir ve kontrasepsiyonun
risklerine karsi tartilmalidir. Ancak, konjenital kalp hastaligi bulunan kadinlarda
dogum kontroline iliskin sistematik calismalar bulunmamaktadir.52 Hasta uyumu
ve cinsel davranislar, dogum kontrolinin etkinligi ve komplikasyonlarin insidansi
uzerinde etkili olacagindan, dikkate alinmalidir. Genellikle hasta, kendi tercih
ettigi yontemi kullanir; ancak hekim yine de hastay: bilgilendirmeli ve 6nerilerde
bulunmalidir. Aslinda ideal bir yontem yoktur ve hastaya en az zarar verecek
olan ydntem kullaniimalidir.

Bariyer yontemleri, kardiyovaskiler agidan bakildiginda givenlidir ve uyumlu
giftlerde ve >35 yasindaki kadinlarda yiksek koruyuculuk diizeyine sahiptir.
Distk doz &strojenle kombine edilmis agizdan kullanilan dogum kontrol haplari,
cok etkili olmakla birlikte, bu ilaclarin tromboembolik 6zellikleri, bazi durumlarda
(Fontan operasyonundan sonra, atriyal fibrilasyonu/flatteri olan hastalarda)
tehlike yaratir. Kombine dogum kontrol haplari, paradoksik embolizm riski
tasiyan hastalarda, hasta ayni zamanda antikoagilan da kullanmiyorsa,
kontrendikedir. Ostrojen iceren haplar, pulmoner veya sistemik hipertansiyonu
olan hastalarda kullanilmamalidir. Medroksiprogesteron enjeksiyonu (Depo-
Provera), deri altina levonorgestrel yerlestirilmesi (Norplant) veya sadece
progesteron iceren haplar etkili olmakla birlikte, sivi tutulumuna yol acabilir
ve kalp yetmezligi olan hastalarda kullanilmamalidir. Depresyon ve ara
kanamalar, progesteron haplarinin kullanimini engelleyebilir ve bu ilaglarla
basarisizlik orani, kombine haplarla olana gére daha fazladir.53
Rahim ici araglarin, pelvik inflamatuvar hastalik insidansini artirdigi ve dzellikle
siyanotik kadinlarda, yapay kapak/sant/baglantilar olanlarda ve gegirilmis
endokardit ykist bulunanlarda endokardit riski de olusturdugu ileri sirilmektedir.
Ancak, rahim ici araci olup, endokardit gecirdigi bildirilen hastalarin sayisi
cok azdir ve ¢ogunlukla modasi ge¢mis rahim ici araglarla iliskilidir. Levonorgestrel
salinimi yapan rahim i¢i aracin (Levonaova) pelvik inflamatuvar hastalik insidans
dusuktir ve kontraseptif etkinligi, kombine ilaclarinki ile esdegerdir.54
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Bu ilacin, endokardit riski tasiyan kadinlarda kullanimi onaylanmistir. Bu
kosullarda kullanildigr taktirde, rahim ici arag takilirken ve cikarilirken, antibiyotik
profilaksisi verilmelidir. Progesteronun yerel olarak salinimi, diger rahim igi
araclarda s6z konusu olan kanama sorunlarini azaltir. Daha dnce gebe
kalmamis kadinlarda rahim ici arag, ilk secenek degildir.

Gebelik agisindan yuksek riskli bir hastada cerrahi sterilizasyon disinilebilirse
de, gelecekte kabul edilebilir bir risk dizeyi ile gebelige olanak taniyabilecek
olasi tibbi gelismeler tartisiimadan vygulanmamalidir.

4.9.1 Yinemele riski/genetik danismanhk

Konijenital kalp hastaliginin kardeslerde yineleme riskine iliskin yeterince bilgi
bulunmakla birlikte, ginimize degin, anne veya babadan birinin konjenital
kalp defektine sahip bulunmasi halinde ¢ocuklarda ortaya cikma olasiligina
dair ¢ok az veri mevcuttur. Konjenital kalp hastaligi bulunan anne ve/veya
babanin gocuklarinda hastaligin yeniden ortaya ¢ikma olasiligi %2-50 arasinda
degismektedir ve annede hastalik bulunmasi halinde risk, babada hastalik
olmasina gére daha fazladir.55-57 En yiksek yineleme oranlari, tek gen
bozukluklarinda ve/veya Marfan sendromu, Noonan sendromu ve Holt-Oram
sendromu gibi kromozomal anormalliklerde gérilmektedir. Uzmanlasmis
birimlerde, konjenital kalp hastaligr olan yetiskinler icin genetik danismanlik
bulunmalidir. Konjenital kalp hastaliginin genetik temeli daha iyi anlasildikea,
genetik testlerin daha da gelismesi beklenebilir. Uzmanlasmis birim, gebeligin
16-18. haftalarinda fetal ekokardiyografi dnermelidir; bazi segilmis olgularda
koriyonik villis érneklemesi veya amniyosentez de gerekli olabilir. llaglarin
fetisi etkileme olasiigr daima goz dniine alinmalidir. Ozellikle, ACE inhibitarleri
ve anjiyotensin Il reseptdr blokerleri, gebelikte kullaniimamali ve amiodaron
ve Warfarinin de kesilmesi disinilmelidir. Warfarinin kesilmesi ve
antikoagilasyonun saglanmasi igin protokoller gelistirilmelidir.

4.10 Yandas hastaliklar ve sendromlar

Konjenital ve edinilmis komorbid hastaliklar, konjenital kalp hastaligi olan
yetiskinlerde sikhir ve hastaligin akibeti ve tedavisi Gzerinde etkilidir. Bilissel
ve entelekiiel yetersizlik, eszamanli olarak bulunan ve kaliimla gegen kromozomal
sendromlara bagl olabilir; bunlar, konjenital kalp hastaligi olanlarin %15-
20'sinde mevcuttur. Bu tir hastalar, cocukluklari sirasinda gecmise gére daha
aktif bir tedavi gérdiklerinden, eriskinlik dénemine kadar yasamini sirdirenlerin
sayisi giderek artmaktadir. Alternatif olarak, perinatal ve perioperatif dénemde
ortaya cikan nérolojik komplikasyonlara bagl gec sorunlar da ortaya ¢ikabilir
ve bunlarin, hem aileler hem de tibbi ve sosyal kuruluslar icin ciddi bir yik
getirmesi olasidir.

Bu durum, Avrupa ilkelerinin ¢cogunda heniz ele alinmamis veya bunun
¢6zimlenmesi icin herhangi bir fon ayrilmamistir. Bu tir sendromlarin bireysel
dzellikleri hakkinda bilgi sahibi olmak, kalple iliskili taninin koyulmasina yardime
olur ve kalp disi sorunlarin varligi icin de bir ipucu olusturur.
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Siyanotik defektlerde, dzellikle de yasamin erken déneminde lateral torakotomi
yapilmissa, iskelette sekil bozukluklar sikhir. Bunun yani sira, akciger ve memede
de sekil bozukluklari olabilir ki bu durum psikososyal etkilere sahiptir (Sekil 2).
Kronik siyanoz, pulmoner, metabolik ve hemctolo]iz sorunlarla iliskilidir (bakiniz
bdlim 4.3) ve gegirilmis operasyonlara veya kateterizasyona baglh sekeller,
arteriyel veya vendz periferik oklizyonlari ve gégusteki skarlari kapsar.
Konjenital kalp hastaligr olan yetiskinlerde yongc§ hastaliklarin yénetimi,
kardiyoloji ekiEinde bu?unonlorm, hastaligin zeminindeki patofizyolojiyi tam
olarak anlamalari ve kardiyoloji disindaki dallarin uzmanlari ile yakin iliski
icinde olmalariyla mimkindir (Tablo 1).
Konjenital kalp hastaligi olan toplum yaslandik¢a, edinilmis kalp hastalig:
Eiderek daha sik ortaya ¢ikacaktir. Koroner arter hastaligi ve/veya sistemik
ipertansiyon, konjenital kalp hastaliginin hemodinamik dengelerini etkileyebilir
ve hem edinilmis hem de konjenital hastaligin birlikte tedavi edilmesini gerekirir.
Bu durum, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinler konusunda uzmanlasmis
birim ile eriskinlerin genel kardiyoloji bslimi arasindaki iliskinin dnemini bir
kez daha ortaya koymaktadir.

4.11 Acil durumlar-konjenital kalp hastalig: olan eriskinler
Konjenital kalp hastaligr olan yetiskinlerde, kalbe iliskin ve kalple ilgili olmayan
acil durumlar ortaya cikabilir ve acil servis, genel tibbi ve eriskin Eardiyolo]isi
calisanlari, bu durumla basa ¢cikamayabilir.58 Bu tiir hastalarda en sik rastlanan
acil durumlar arasinda, aritmi, enfelsiyonlor, kalp yetmezligi, serebral iskemi
veya aort koki sorunlar sayilabilir. Yerel hastanede ilk tedavinin yapilmasi
mumkin olsa da (genellikle uzmanlasmis merkez ile konsiltasyon yapildiktan
sonra), daha ciddi komplikasyonlari veya daha karmasik Konienitol kalp
hastaliklar olan olgularin, genellikle uzmanlasmis merkeze sevk edilmesi gerekir.
Bu nedenle, sagllkiizmetinin hiyerarsik sunumunun, cografi agidan iyi planlanmis
olmasi son derece onemlidir. Ginimizde, bu konuda uzmonKugmls sinirli
sayidaki merkezler, plansiz bir sekilde kurulmus oldugundan, bu merkezler
arasindaki uzaklik, tani ve tedavide gecikmelere yol agabilecegi gibi, hastanin
nakli konusunda da cesaret kirici olmaktadir.

Tablo 1 Zihinsel yetersizliklerle iliskili sendromlar

Sendrom Genel dzellikler Kalpteki kusur

Alkol Sendromu Yizde ve biyimede anormallik,  ASD, VSD (%30)
zihinsel gerilik
Down (frizomi 21)  Zihinsel gerilik, tipik yiz sekli,  AVSD HVSD, aort kapag

lenfodem anomalisi); %40 olguda
Noonan Turner benzeri fenotip, Koarktasyon, HCM, ASD, PS
normal kromozomlar zihinsel gerilik
Turner Kromozom XO, iskelet sistemine  Olgularin %35'inde

iliskin kusurlar,zihinsel gerilik  koarktasyon,£bikispit aort kapag
Williams Beuren Yiizde displazi, D hipervitaminozu,  Supravalvuler aort stenozu,
ipokalsemi, zihinsel gerilik  bazen birden cok pulmoner arter
stenozu ile birlikte
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5. Cerrahi konular

5.1 Kalp cerrabhisi

Konjenital kalp hastaligi olup, cerrahi girisim gerektiren ergen ve eriskinler,
U¢ kategoride incelenebilir: (1) dnceden operasyon gegirmemis olanlar, (2)
palyatif cerrahi uygulanmis olanlar ve (3) onarici cerrahi islem gecirmis olanlar.
Her kategoride, bu hasta toplumunda, cerrahi islemi, diger kalp cerrahisi
islemlerinden (eriskinde edinilmis kalp hastaliginda cerrahi veya konjenital
defektlerde cocuk cerrahisi) farkli kilan bazi durumlar séz konusudur. Ginimizde,
konijenital kalp hastaligi olan yetiskinlerin cerrahi yénetiminin, hem hizmetin
sunulmasi hem de egitim yapilmasi agisindan vzmanlasmis birimlerde
yogunlastirilmasi tartisilmaktadir. Bu tir hastalarda cerrahi islemlerin givenle
gergeklestirilmesi, bebek ve gocuklarda konjenital kalp hastaliginin yénetimi
konusunda genis deneyime sahip ve geleneksel eriskin kalp cerrahisinin ilkeleri
hakkinda bilgisi olan ekipler sayesinde mimkindur.

5.1.1 Operasyonun genel olarak planlanmasi

Basit defekileri (orn., atriyal septal defeki) olan hastalarda tek operasyon yeterli
olsa da daha karmasik malformasyonlari (6rn., ventrikiler septal defekt ile
birlikte pumoner atrezi) olanlarda daha sik operasyon gerekebilir. Daha énce
palyatif veya onarim amacli opere edilmis olan hastalarda, gegirilmis
operasyonlarin sonuglari, primer defektin yonetimini iyice giclestirebilir. Tim
olgularda kalp, ayrinhli bir sekilde degerlendirilmelidir. Cerrahi planlama,
temel konjenital malformasyon, gecmiste uygulanmis cerrahi girisimler ve bu
operasyonlardan sonraki olasi rezidiel veya yineleyen lezyonlar hakkinda
bilgi sahibi olunmasini gerektirir. Cerrahlardan olusan ekip, tani koydurucu
bilgileri edinme ve hastalarin genel yonetimine iliskin karar ve planlama
sureglerine dahil olmalidir. Gegmisteki operasyonlara iliskin tibbi kayitlarin
ulasilabilir olmasi zorunludur.

Eriskinde edinilmis kalp hastaligina cerrahi midahalede, kullanilan cerrahi
yontemlerin cogunun risk ve yararlari iyi bilinmektedir. Buna karsilik, konjenital
kalp hastaligi olan her bir yetiskin, 6zel sorunlara sahiptir ve bu tir bireyler
icin onerilen cerrahi islemlere iliskin risk/yarar oranlarini belirlemek gugtir.
Bu nedenle, risk ve yararlara iliskin bilginin hastaya aktarilmasi zorluk yaratabilir.

5.1.2 Cerrahi islemler sirasinda yasanan 6zel zorluklar
Konijenital kalp hastaligi olan tim eriskinlerin ilk ve yeniden operasyonlarinda
bazi cerrahi sorunlar yasanmaktadir.

5.1.2.1 Miyokardin islevinin korunmasi

Hastalarin gogunda, operasyondan dnce ventrikil islevi, ventrikilin morfolojisi,
ventrikil hipertrofisi ve uzun sire boyunca basing veya hacim yiklenmesi
nedeniyle anormaldir. Miyokarddaki fibroz ve iskeminin yani sira, énceden
gecirilmis operasyonlarin sekelleri de ventrikilin islevini etkileyebilir ve
operasyondan dnce dikkatlice degerlendirilmelidir.
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Operasyon sirasinda miyokardin islevinin en iyi sekilde korunabilmesi igin,
bazi 6nerilerde bulunulabilir:

1. Aorta capraz klemp uygulanmasindan olabildigince kaginilmalidir. Sag
kalbi ilgilendiren operasyonlarin cogu (6rn., sag ventrikilden pulmoner artere
olan kapak baglantisinin replasmani veya ekstrakardiyak Fontan islemi),
normotermik kardiyopulmoner bypass kosullarinda ve mono veya bikaval
kanilasyon ve ¢arpan bir kalp ile gerceklestirilebilir.

2. Aorta gapraz klemp uygulamasi gerekli oldugunda, capraz klemp uygulama
suresi olabildigince kisa tutulmali ve kardiyoplejik miyokardiyal korunmaya
ézel énem gosterilmelidir.

Miyokardin korunmasi ve kardiyoplejiye iliskin starejiler asagidakileri kapsar:

a) Uygun kardiyoplejik solisyonun kullaniimasi.

b) Kani sogutucu bir kardiyoplejik solisyon kullanilarak miyokardiyal hipoterminin
uygulanmasi.

c) Cok dozlu kan kardiyoplejisi kullanilarak, diyastolik arestin sirdirilmesi.
Bu uygulama, kalbe ge?;n koroner disi kollaterallerin, kardiyoplejiyi ortadan
kaldirip, miyokardin yeniden isinmasina yol ach@: siyanotik eriskinlerde &zellikle
onem tasir.

d) Aort klempi agilmadan énce, 1lik kan reperfizyonunun, basincin dikkatlice
izlenmesi kosuluyla uygulanmasi.

e) Ventrikiler distansiyonu, duvar basincinin artmasini ve bunun sonucunda
kardiyoplejik solisyonun uygunsuz sekilde verilmesini engellemek igin, kalbin
uygun sekilde acilmasi

5.1.3 Kani kurtarma yéntemleri

Otolog transfizyon tesvik edilmeli ve mimkinse kullanilmalidir. Siyanotik
hastalarda, hemostatik durumu iyilestirmek icin, operasyondan &nce flebotomi
endikasyonu bulunabilir ve alinan kan, otolog transfizyon igin elde tutulmalidir.
Onarim amagli ilk operasyonun ardindan tekrar opere edilecek olan hastalarin
siyanotik olma olasiligr dusiktir; ancak bu hastalar da genellikle operasyondan
once yeterli miktarda kan ve taze donmus plazma verirler.
Bu sekilde yonetilen hastalarda demir destegi gerekir. Eritropoetin uygulanmasi,
hematokritin hizla ve zamaninda yikselmesini saglayabilir. Konjenital kalp
hastaligi olan hastalar, operasyon sirasinda ve operasyondan sonra kanama
egilimi gosterirler; bunun baslica nedenleri, dikis ¢izgisinin uzun olmasi, dokunun
damarlanmasinda arts, i¢sel hemostatik kusurlar ve kardiyopulmoner bypass
stresinin uzun olmasidir. Kullanilan veya inaktive olan pihtilasma faktérlerinin,
dzellikle de trombositlerin yerine koyulmasi, énemli bir gereksinimdir. Aprotinin,
zellikle yeniden opere edilen hastalarda, operasyon sirasindaki kanamanin
azaltlmasinda etkili bulunmustur. Hicreleri koruyacak bir sistemin, operasyon
sirasinda rutin olarak kullaniimasi énemlidir. Ultrafiltrasyon (kardiyopulmoner
bypass sirasinda geleneksel sekilde veya bypass bittikten sonra farkli yontemle)
bypoTs ydnteminin, operasyondan sonra kan aktarimina olan gereksinimi
onemli
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dlcide azaltmanin yani sira, miyokard ve akcigerin islevini dizelttigi ve
inflamatuvar ara maddelerin vzaklastirilmasini sagladigi gosterilmistir.

5.1.4 Redo sternotomi kesisi

Sternal bir kesinin yeniden agilmasi, 6zellikle biyimis sag ventrikil veya kalp
disindaki bir baglanti, sternumun arkasina yakin veya ona yapisik oldugunda
ya da aorta anteriyor pozisyonda bulundugunda (biyik arterlerin transpozisyonu),
halen vazgegilmez bir adim olarak kabul edilmektedir. Eger bu agidan 6zel
bir giclik yasanacagi 6ngériliyorsa, sternum yeniden acilmadan énce, femoral
damarlarin kantlasyonu, bypassin uygulanmasi ve kalbin dekompansasyonu,
alinmasi énerilen dnlemler arasindadir. Operasyon sirasinda, hastanin yeniden
opere edilmesi gerekebilecedi distniliyorsa, protez bir membranin retrosternal
yerlestirilmesi, sternumun yeniden acilmasini Eijyijk oranda kolaylastiracaktir.
Ancak bazen bu uygulama, bir sonraki operasyon sirasinda mediyastinal ve
kardiyak yapilarin tanimlanmasinda giclik yaratabilir.

5.1.5 Pulmoner damar yataginda anormallikler

Edinilmis kalp hastaligi nedeniyle cerrahi islem uygulanacak olan hastalarin
cogunda, pulmoner damar yatagi normaldir. Ancak, konjenital kalp hastalig
olan eriskinlerin birgcogu icin bu gecerli degildir ve pulmoner damar direncindeki
artisin yonetimi, dzellikle operasyondan sonraki erken dénemde énemlidir.
Onceden opere edilmis hastalarda, pulmoner arterlerde ileri derecede distorsiyon
s6z konusu olabilir (pulmoner arterde bantlasma, aortopulmoner sant veya
pulmoner arterlere gegmiste uygulanmis cerrahi islemler). Bazen operasyondan
dnce, arterin genisletiimesi ve artere stent yerlestirilmesi gerekebilir. Buna
alternatif olarak, bu lezyonlar, perikardiyal yamalar kullanilarak da onarilabilir.
Uzun bir sire boyunca klasik Glenn sant olan hastalarda, pulmoner arteriyovendz
fistiller gelisebilir. Nadiren, buytk fistiller, coil gibi cihazlarla kapatilabilir.
Ancak cogu kez, kapatilmaya uygun olmayan birden ¢ok kicik fistil bulunur.
Bu tir lezyonlar, onarim amagli cerrahi girisimlerden sonra gerileyebilirse de,
oFerosyondon sonra, ciddi, bazen de 8limcil komplikasyonlarin kaynagi da
olabilirler. Tim hastalarda, pulmoner damar yatagi (anatomi ve fizyolojisi)
dikkatli bir bicimde degerlendirilmelidir; ¢inki bu yapilardaki anormallikler,
konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlerde, cerrahi islemin yapilmasini
engelleyebilir veya cerrahi sonrasinda énemli bir yetmezlik nedeni olabilir.

5.1.6 Aortopulmoner kollateral dolasim

Siyanotik hastalarda, aortopulmoner kollateral damarlar, operasyon sirasindaki
ve sonrasindaki yaklasimda komplikasyon yaratabilir. Kollateral dolagim,
kesintiye ugratlmadigi taktirde, sol atriyuma asiri bir geri dénus ile sonuclanabilir.
Kollateral damarlar ayrica, operasyon alaninin gérinmesini engeller,
kardiyoplejiyi ortadan kaldirir, sistemik perfizyonu zayiflatir ve operasyondan
sonraki kritiZ dénemde, kalbin sag tarafinda asiri bir yiklenmeye neden olur.
Bu nedenle, kollateral damarlarin boyutlari, yerlesimi ve parankimdeki dagilimlari
tam olarak belirlenmelidir.
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Kollarerallere yaklasim ilkeleri (1) operasyondan énce oklizyon (girisimsel
kateterizasyon ile] veya operasyonun baslangicinda cerrahi ligasyon, (2)
akcigerlerin 6nemli bolimlerine kan akimi saglayan tek kaynak olan biyu
kollateral damarlarin, cerrahi olarak tek odaga yénlendirilmesi, (3) cerrahi
yolla kapatimaya uygun olmayan cok sayidaki E[Jgijk kollateral damarlarin
zararl etkilerini énlemek igin, derin hipotermik dusik akimli kardiyopulmoner
baypas ydntemlerini kapsamaktadir.

5.2 Anestezi ve cerrahi sonrasi bakim
Konijienital kclf hastaligi olan ve kalple iliskili ve iliskisiz cerrahi islem yapilmasi
Eereken yetiskinler, basit sorunlari olan iyi durumdaki hastalardan, normal
ardiyovaskiler fizyolojiden énemli élcide sapma gdsterenlere kadar degisen
bir yelpaze i¢inde basvurmaktadir. Ancak, bu hastalarda, hangi anestezi
yonteminin secilecegine iliskin kanita dayali bilgiler yetersizdir. Anestezi islemi;
endokardit profilaksisi, hava embolisinden kaginma, damar kateterlerinin uygun
sekilde yerlestirilmesi ve damar icindeki hacmin ve sistemik/pulmoner akimin
dizenlenmesi gibi konulara 6zel bir 8nem gésterilmesini gerektirir. Perioperatif
islemlerde en dnemli nokta, hastanin kalp kusurunu, islevsel durumunu ve olasi
perioperatif sorunlari iyi bilen bir ekibin bu isi yénetmesidir.

5.2.1. Fizyoloji
Kardiyovaskiler yetersizlik ve anestezinin getirdigi risklerdeki arhs, hipoksemi,
Eulmoner domorKostthl, kalp yetmezligi veya aritmiye bagl olabilir. Polisitemi,
ipoksemiye uyum icin organizmanin verdigi baslica yanithir. Hematokrit arttikga,
kanin viskozitesi de katlanarak artar ve bu artis, demir yetmezIigi ile daha da
fazla olabilir.5? Polisitemik hastalar dehidrate olmamalidir ve cerrahi islem
uygulanmadan bir gece nce, damar icinden sivi almalidir. Pulmoner kan akimi
azalmis hastalarda hipoksemi, yeterli hidrasyon saglanarak, sistemik arteriyel
basing korunarak, pulmoner damar direncindeki gecici yikselme olabildigince
azalhlarak ve oksijen tiketiminde artis olmasindan kaginarak azalhlabilir. Diger
taraftan, artmis pulmoner kan akimi, kalbin isini asiri derecede artirabilir veya
sistemik perfizyonu azaltabilir. Bu durumda yaklasim stratejisi, ventrikiler
performansi korumak ve pulmoner akimin sistemik akima oranini optimize
etmektir. Sistemikten pulmonere dogru bir sant olmasi halinde (6rn., Blalock-
Taussig), pulmoner akim, basing gradiyentine bagli olarak degisecektir. Pulmoner
kan akimindaki artislar, pulmoner uyumu azaltip, hava yollarinin direncini ve
soluk alma isini arhinir. Belirgin él¢ude artan pulmoner kan akimi, hava yolunun
tikanmasina ve akcigerde uyumsuzluga yol acar. Reaktif pulmoner damarlar,
anestetik ilaclar, pozitif basingli hiperventilasyon, oksijen ve pulmoner
vazodilatorler ile tedavi edilebilir. Pulmoner kan akimi azalmissa, daha da
fazla azalmasi dnlenmelidir. Hava yollarindaki 816 boslugun hacmi, pozitif
basincli ventilasyon, alveoler basincin yukselmesi veya sol atriyal ya da pulmoner
arter basinglarinin dissmesi ile artar.

5.2.2 Degerlendirme
Operasyondan 6nceki degerlendirme, zemindeki sorunlari tanimlamali ve riski
yuksek olan hastalari belirlemelidir.
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Kardiyak anestezist, operasyondan dnceki tartismalarda ve hastaya yaklasim
stratejisinin planlanmasi asamasinda hazir bulunmalidir. Gegirilmis operasyonlara
iliskin koylﬂzr son derece degerlidir. Klinik degerlendirme, laboratuvar verileri,
EKG, akciger grafisi, ekokardiyografi ve kateterizasyona iliskin bilgilerle
desteklenmelidir. Hastanin skolyozu varsa, akciger fonksiyon testleri yapilmalidir.
Gegirilmis cerrahi operasyonlar, yineleyen laringiyal ve frenik sinir zedelenmeleri
veya Horner sendromu ire sonuglanmis olabilir.

5.2.3 Anestezik yaklasim

Sedatif premedikasyon ¢cok populerdir. Oksijen tiketimi azalmis olsa bile,
hipoksemi bulunmasi halinde dikkatli olmak gerekir. Indiksiyon amaciyla
kullanilacak olan maddenin se¢imi bireysel bir karardir. Kardiyak santlarin,
inhalasyon ile indiksiyon Uzerinde iyi bilinen bir etkisi olmakla birlikte, bu etki
nadiren ciddi klinik énem arz etmeztedir. Indiksiyon yéntemlerinin cogunda
vazodilatasyon olagandir ve sagdan sola santlarda artar. Ancak, bunun,
arteriyel saturasyon Uzerindeki etkisi, toplam oksijen tuketimindeki azalma ve
bunun sonucunda, karma venéz oksijen satirasyonundaki artma ile kismen
telafi edilecektir. Genelde, ilag secimi, uygun hemodinamik amaglardan daha
az dnem tasir. Ventrikiler islev bozuklugunda, narkotik temelli anestezi uygun
bir secimdir. Yiksek dizeyde sempatik uyarim s6z konusu ise ketamin, kaﬁ;in
islevini baskilayabilir.

Tablo 2 Cesitli sporlarda harcanan enerji, dinamik ve statik unsurlar

Sporlara drekler Harcanan eneriji keal/sa statika dinamika(70 kg icin)
afif (<3 Mef)
Yavas yirime 200 - +
Doga yuriytsu 400 - +
Go?f 350 - -
Kriket 350 - +
Curling 300 - -
Hizli yiroyis 350 - +
Jimnastik 400 ++ -
Orta (3-6 Me)
Bisiklet cevirme 400 + ++
Yizme 500 + ++
Yik ile yokus yukari yirime 500 - +
At binme (dortnal) 550 + -
Dalma 450 ++ +
Kayak 350 - +
Vol‘ybol 350 - +
Ciftli tenis 400
Agir (>6 Met)
Tekli tenis 600 - +4+
Kosu 700 + +
Kirda kayak (klasik) 800 + ++
Kirda kayak(paten 800 ++ ++
Yaris amagli bisiklet binme 500 + ++
Kirek cekme 600 + ++
Boks 700 ++ ++

a-disik, +orta, ++yiksek
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5.2.4 izlem

Girisimsel izlem islemlerinin kullanilmasi, cerrahinin boyutuna ve zemindeki
kardiyovaskiler patolojiye baglidir. Bir pulmoner arter kateterinin yerlestirilmesi,
anatomik anormallikler nedeniyle giic olabilecedi gibi, ayni zamanda, reaktif
pulmoner damarlarin bulunmasi halinde tehlikeli de olabilir. Ventrikiler
performansi, kapak islevini ve kan akimini izlemede transézofaijiyal ekokadiyografi
yararlidir. IzZlemde bazi pratik konular dnem tasir. Sagdan sola santin bulunmasi
veya ortak karisim olmasi halinde, tidal sonu CO2, paCO2'yi oldugundan
daha disik gsterecektir. Daha énce yerlestirilmis sistemikten pulmonere dogru
olan santlarda, karsi tarafta kan basincinin izlenmesi gerekir. Nabiz oksimetrelerin
dogrulugu, %80’in altindaki dizeylerde garanti degildir. Vendz tromboz veya
azigos devamliligi olan kesintiye ugramis vena kava nedeniyle, damarlara
ulasim sorun yaratabilir. Santral vendz kateter, Fontan dolasiminda ciddi
tromboemboliz riski yarahr ve olabildigince erken ¢ikariimalidir. Santral yolla
ilag verilmesi icin femoral venlerden yararlanilabilir.

5.2.5 Anestezi sonrasi bakim

Operasyondan sonraki bakim, yiksek oranda bagimlilik veya yogun bakim
ortaminda saglanir ve hastalarin cogunda standart yonetim ilkeleri gecerlidir.
Ancak, pulmoner damar direnci, sant lezyonlari, ventrikiler cikis yolu obstriksiyonu
ve sag ventrikilde islev bozuklugunun yénetimi konusunda deneyim nem tasir.
Modern yogun bakim birimlerinde, yiksek risk tasiyan cerrahi hastalarina sivi
vygulanmasi ve sistemik oksijen verilmesi Uzerinde durma egilimi vardir. Bu
yaklasim, ventrikil islevi bozuk olan YKKH hastalarinda iyi tolere edilmeyebilir.
Kardiyopulmoner etkilesim énemlidir. Pulmoner kan akiminin diizenlenmesinde,
arteriyel kan gazlarinin (8zellikle PaCO2) kontroli esastir. Hava yollarinin
basincinin distk olmasi ve hastanin ventilasyondan ayrilmasi, transpulmoner
akim agisindan yararli olsa da, pozitif basingli ventilasyon sirasinda inspirasyon
evresinin siresinin, tepe inspirasyon basincinin mutlak diizeyinden daha fazla
etkiye sahip oldugu unutulmamalidir. Kuskusuz ki, inspirasyon zamaninin
kisalhlmasi (tepe inspirasyon basincinda bunu izleyen artis ile birlikte), pulmoner
akimi en Ust dizeye cikarmanin en iyi yoludur. Alveoler ventilasyon CO2 yanit
egrisi normaldir. Bu nedenle, yeterli analjezi verilmesi 6nem tasir ve uygun
olur. Bu durum, pulmoner arter basincinin oynak olmasi halinde &zellikle 6nem
tasir. SaO2 ile Qp:Qs arasindaki hiperbolik iliski, genel yogun bakim calisanlari
tarafindan siklikla anlasilmamaktadir. Buna bagli olarak, tam karisimli bir
dolasimda, uygun olmayan dizeyde yiksek satirasyonlarin énemi fark
edilmeyebilir veya endise yaratmayabilir.

5.3 Kalp disi cerrahi

Kalple iliskili olmayan cerrahinin riskleri, zemindeki kardiyovaskiler bozukluga,
cerrahi islemin boyutuna ve bunun elektif ve acil bir islem olup olmadigina
baglidir. Operasyondan énceki planlama asamasinda, uzmanlasmis bir YKKH
merkezine danisilmalidir.60
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Hemodinamik ve anatomik bozukluklarin ne oldugu tam olarak anlasilmalidir.
Hastanin degerlendirilmesi, ventrikiler islevin ve pulmoner arter basincinin
Doppler eko ile incelenmesini kapsar.

Operasyonun, hemodinamik instabilite, kanama, hipotansiyon ve hipovolemi
ile birlikte endokardit gibi riskleri, cerraha aciklanmalidir.é Eriskin hastalarin
savunmasiz oldugu edinilmis hastaliklarin [sistemik hipertansiyon, iskemik kalp
hastaligi, aritmi (hem ventrikiler hem supraventrikiler), periferik varikoziteler]
yani sira, konjenital kalp hastaligina siklikla eslik eden, bébrek islev bozuklugu
gibi ek sorunlar da degerlendirilmelidir. Cerrahi islemin dikkatle planlanmasi
son derece nemlidir. Kalple iliskili olmayan acil operasyonlarda risk daha
yuksektir ve solunum yolu veya sinir sistemine iliskin islemlerin uygulanacag:
hastalarda, komplikasyonlara daha sik rastlanabilir. Operasyon sirasinda
izlem, erken hemodinamik degisikliklerin saptanmasina ve uygun tedaviye
hemen baslanmasina olanak tanir. Intraarteriyel izlemin sirekli olmasi, damar
ici hacimde ve hemodinamik durumdaki ani degisikliklerin hemen saptanmasini
saglar ve arteriyel kan gazinin periyodik olarak lcilmesini kolaylastirir. Santral
vendz kateterin kullanilmasina veya pulmoner arter basinci kaydinin (oksimetri
ile birlikte veya olmadan) yapilmasina iliskin karar, her hastada ayn
degerlendirmeli ve risk/yarar orani hesap edilerek verilmelidir. Risk/yarar
orani, pumoner hipertansiyonu ve sagdan sola santi olan hastalarda, ventrikiler
aritmi ve paradoksik embolizm riskinde artis ile iliskili olabilir.

5.3.1 Opere edilmemis konjenital kalp hastahg:

Belirgin obstriktif lezyonlari (aort stenozu, koarktasyon ve pulmoner stenoz)
olan hastalar, 6zellikle de ventrikiler islev baskilanmissa, operasyon sirasinda
hipotansiyon gelismesine karsi korunmasizdir. Hizli sivi verilmesi, pulmoner
ddeme neden olabilir. Kalple iliskili olmayan elektif cerrahi islemler, obstriktif
kapagin veya arteriyel lezyonun replasmanindan sonra daha givenle
gerceklestirilebilir. Herhangi bir nedene bagli vertrikiler islev bozuklugu olan
bir hasta, perioperatif komplikasyonlara daha savunmasizdir (érn., sistemik
ventrikilin, morfolojik sag ventrikil oldugu, biyik arterlerin transpozisyonunun
konjenital olarak duzeltilmis olmasi).

5.3.2 Opere edilmis konjenital kalp hastalig

Onarilmis konjenital kalp hastaligi olan hastalar, &zellikle de ventrikiler islevleri
zayifladiginda (atriyal transportun kaybi halinde alevlenebilir), aritmi ve
hemodinamik bozukluga karsi savunmasizdirlar. Bu hastalarin perioperatif
yonetiminde multidisipliner bir yaklasimin benimsenmesi, komplikasyonlarin en
aza indirilmesine yardimei olacaktr.

5.3.3 Siyanotik kalp hastalhig
Siyanotik kalp hastaligi olan hastalar, 6zellikle de pulmoner hipertansiyonlari
varsa, en cok kalple iliskili olmayan cerrahi islemlerde risk altindadirlar.60
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Dogal hemostatik bozukluklara ikincil olarak ortaya ¢ikan, artmis hemoraiji
riski, hematokritin >%65 olmasi halinde, operasyondan énce flebotomi
vygulanmak suretiyle gegici olarak azaltlabilir.

Bu uygulamada, bir Unite kan alinir ve yerine izovolimik sivi verilir; alinan
kan, otolog transfizyon icin saklanir. Siyanotik hastalarda, sistemik damar
direncinin dismesi, sagdan sola santi ve hipoksiyi artirabilir. Bu durum iyi
tolere edilmez ve kardiyovaskiler kolapsin ortaya ¢ikmasina neden olabilir.
Uzun siren operasyonlarda ortaya c¢ikan hemodinamik instabilite, yiksek
hacimde sivi verilmesini gerektirebilir; bu tir operasyonlarda da perioperatif
mortalite yuksektir. Benzer sekilde, spinal anestezi, sistemik damar direncinin
dismesi ve vendz donisin azalmasi ile sonuglanabilir. Bu nedenle, siyanotik
hastalarda, bu anestezi yonteminden kacinilmalidir. Sagdan sola santi olan
herhangi bir hastada, paradoksik embolus riski artmistir ve bu hastalarda
kullanilacak olan damar igi yollarin timine hava filtreleri takilmalidir. Uygun
gorildigu taktirde bakteriyel endokardit profilaksisi uygulanmalidir.60,61

5.4 Transplantasyon (Sekil 5)

Transplantasyon, konjenital kalp hastaligi olan birgok yetiskin hasta icin son
caredir ve kisa vadeli prognozun kisaldigi veya yasam kalitesinin kabul edilemez
dizeyde oldugu durumlarda disinilmelidir. Kalp, kalp-akciger, intrakardiyak
onarim ile birlikte tek veya cift akciger transplantasyonu yapilabilir.
Sonunda transplantasyon gerektiren en sik konjenital lezyonlar arasinda,
yetersiz Fontan, Mustard veya Senning islemleri, konjenital dizeltilmis
transpozisyon, kompleks pulmoner atrezi ve Eisenmenger kompleksi sayilabilir.
Bunlarin yani sira, cocuklukta konjenital lezyonlar nedeniyle transplantasyon
yapilmis ve yeniden transplantasyon gereksinimi olan alicilarin sayisi da giderek
artmaktadir.

Son evredeki konjestif kalp yetmezligi icin risk degerlendirme skorlari bulunmakla
birlikte62, bunlar, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinler icin gegerli olmayabilir.
Bu durum, transplantasyonun zamanlamasina iliskin kararlari zorlastirabilir.
Transplantasyondan énceki standart islemlere ek olarak, konjenital kalp hastalig
olan yetiskinlerdeki 6zel konulara dikkat edilmesi de gerekir. Gegmiste uygulanmis
olan kan aktarimlari sonucunda gelisen duyarlilasma, erken organ reddi ve
greft yetersizligi olasihigini artirir. Hasta bekleme listesine alinmadan dnce,
HLA antikoru dizeyini azaltmak icin tedavi gerekli olabilir. Kalp ¢ikisi dusik
olan, rezidiel lezyonlari, santlari veya kollateralleri bulunan hastalarda pulmoner
damar direncinin degerlendirilmesi giic olabilir. Karmasik lezyonlarin birgogunda,
cerrahi islem ayrintili olarak planlanmali ve sistemik ve pulmoner venéz dénis
de dahil olmak Uzere, tim anatomik ayrintilar tanimlanmalidir. Bu agidan MRG
dzellikle yararlidir. Geng eriskinlerde, transplantasyondan sonra verilen ilaglara
uyum gosterilmemesi, 6nemli bir sorundur ve hasta listeye alinmadan énce,
dnceden mevcut psikososyal sorunlar dikkatlice degerlendirilmelidir. Yetersiz
‘Fontan’ hastasina dzel diger risk faktérleri arasinda, protein kaybina yol acan
enteropati ve pulmoner arteriyovendz fistiller sayilabilir.
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Terminal kardiyopulmoner lezyonlari bulunan hastalarda, zeminde kromozomal
anomaliler, giderek daha sik saptanir olmustur ve karar verme sirecini daha
da karmasik bir hale getirebilir.
Daha 8nce opere edilmis olan hastalardaki cerrahi sorunlar arasinda, kanilasyon
EUQlUkleri, iseksiyon, anormal anatomi, yeniden yoillondlrmo icin ek bir
aglantiya gerek duyulmasi, kanama ve aliciyr hazirlamak icin gereken zamanin
ongérilmesi sayilabilir. Bu sorunlar, siklikla iskeminin ve baypas zamaninin
Uzol;nlosma yol acar ve dolayisiyla, greftin islevini ve yasam siresini tehlikeye
atabilir.
YKKH olmayan hastalarin halihazirdaki 1, 5 ve 10 yillik sagkalim oranlar,
%80, %70 ve %55'tir.29 Kalp-akciger transplantasyonunda bu sirelerin ise
sirastyla %65, %45 ve %30 oldugu belirtilmektedir.29 Fontan hastaligi da dahil
olmol Uzere, konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlerin bircogunda, kalp
transplantasyonunun akibeti dnemli dlcide daha kétidir; bunun baslica nedeni,
erken dénemde yiksek oranda yipranma olmasidir.63-66 Bagisikligi baskilayan
bircok yeni ilacin kullanima sunulmus olmasina karsin, transplantasyondan
sonra ge¢ dénemde yipranma dizeyinde, son 10-20 yil icinde herhangi bir
iyilesme olmamishir. Kronik ret (kalp aktariminda greftte koroner vaskilopati,
akciger aktariminda obliteratif bronsiyolit) ve malinite, halen baslica sorunlardir.
Bagisiklik bilimindeki gelismeler ve yeni ilaclarin, gelecekte bu konularda
gelisme kaydedilmesini saglayacagi Umit edilmektedir.
Organ vericilerinin az olmasi ve iyi sonuglar elde edilememesi, organlarin,
konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlerde kullanilmasini olumsuz ydnde
etkileyebilir. Gegici o?orok cdzimlenmis lezyonlari olan ve daha 6nce
transplantasyon yapilmis hastalarin giderek daha uzun yasamasi, bu durumun
daha da kétiye gitmesine neden ogiccok ve bircok hasta, uzun vadeli tibbi
destek sistemleri veya ksenotransplantasyon yéntemleri kullanima sunuluncaya
dek, transplantasyon sansini yakalayamayacaktir. Bu sorun, 6zellikle konjenital
kalp hOSf(Jllgl olup, kalp-akciger transplantasyonuna gereksinim duyan hastalar
icin gegerlidir.

6. Psikososyal konular (Sekil 2)

Konijenital kalp hastaligi olan yetiskinler konusunda uzmanlasmis olan birim,
karmasik tibbi ve cerrahi sorunlarin halledilmesinin yani sira, bu toplumda
karsilasilan bircok psikososyal sorun icin de destek saglamalidir.67 Bu sorunlar
arasinda, zemindeki kalp hastaligina ve prognoza iliskin yiksek dizeyde
endise, sosyal etkilesimlerde gucluk ve is sahibi olma, sosyal guvenlik ve Fizi{sel
etkinlik gibi &zel konular sayilabilir.¢8 Hastalarin maruz kaldigi ﬁokmz ayirnmcilikia
savunucu gorevi Ustlenecek olan uzmanlasmis ekipte, bu konuda deneyim
sahibi elemanlar bulunmalidir. Zemindeki engelliligin, izlem sirecinde sunulacak
saglik hizmetinin dizeyi ve tipinin ve duygusal durumun, psikososyal saglik
ve performans Uzerindeki etkisini belirleye%ilmek icin, daha fazla ¢alismaya
gerek vardr.

Bu calismalarda, iyi tanimlanmis hasta topluluklar seilmeli, fizyolojik performansi
derecelendiren, gecerliligi kanitlanmis anketler uygulanmali ve karsilastirma
icin uygun sekilde secilmis kontrol gruplari kullaniimalidir.
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Halihazirda, konjenital kalp hastaligina iliskin gecerliligi kanitlanmis énlemler
mevcut degildir. Bu belgede yer alan bilgiler, profesyonellerin egitilmesine
yardimei olacak ve konjenital kalp hastaligi olan ergen ve eriskinlerin
gereksinimlerine yonelik danismanlik hizmetlerinin sunulmasini saglayacaktir.

6.1 Entelektiel gelisim/egitim

Genotip, sendromlarin varligi ve kalpteki kusura ve bunun tedavisine bagli
olarak hemodinamik durumun bozulmasi, entelektiel gelisimi etkileyebilir.
Gunimizde, degisen derecelerde 6grenme gucligu ile seyreden, William
sendromu, Down sendromu ve 22q11 ayrilmasi gibi sendromlari bulunan
hastalarin bircogu, eriskinlik dénemine degin yasamlarini sirdirmektedir. Bu
hastalarin 6zel egitim gereksinimleri bulunmaktadir. Dustk kalp ¢ikis gicd,
asidoz ve hipoksi gibi nedenlere bagli erken nérolojik komplikasyonlarin yani
sira, kalp cerrahisi, anestezi, hipotermi, dolasim durmasi ve kardiyopulmoner
baypas gibi durumlarin sonucunda, bilissel islev olumsuz etkilenebilir. Entelektiel
ge?i;im ayrica, kronik kalp yetmezligi, aritmi ve/ya siyanoz ve okuldan kalma
gibi durumlardan da etkiﬁanebilir.

Goarece basit konjenital kalp kusurlari olan geng eriskinlerde entelektiel akibete
iliskin calismalar, Gmit vaat etmektedir. Egitime baghhgin dizeyi, genel
toplumdakinden cok daha Gstindir ki bu durum, kon]enitalialp hastaligi olan
yetiskinlerdeki yUksek motivasyon dizeyini ve ailelerin ve onlara saglk Eizmeti
sunanlarin destegini yansitmaktadir.6? Karmasik defektleri olan hastalara iliskin
veriler ise daha sinirlidir. Bazi calismalarda, Fallot Tetralojisi ve biyik arterlerin
transpozisyonu da dahil olmak Uzere, siyanotik kon]enito\ kalp hastaliklarinda,
ortalamanin altinda |.Q. skorlari oldugu gésterilmistir.70 Kronik hipoksinin stresi
ve yiksek hematokrit gibi bireysel faktorlerin etkisi az olsa da, genelde, olumsuz
faktérlerin bir araya gelmesinin, uzun vadede zararli etkileri oldugu
disunilmektedir. Konjenital kalp hastaligr olan ¢ocuklarin %10 kadarinda,
cogunlukla yasamin ilk 2 gini icinde olmak Uzere, serebrovaskiler enfarkt
geﬂ§mektedir.71 Ginimizde oldugu gibi, konjenital kalp hastaliginin erken
dizeltilmesi, bu nérolojik komplikasyonlari azaltsa da, dizeltme isleminin
keﬂdisi de, yasamin daha geg yillarinda ortaya ¢ikacak nérolojik-bilissel etkilere
saniptir.

6.2 Is edinme

Is edinme ve isi sirdiirme yefenegi, entelektiel ve fiziksel kapasiteye, motivasyona
ve akranlarla iliskilerin yani sira, toplum tarafindan uygulanan olasi ayrimciliga
baglidir. Konjenital kalp hastaligr olan yetiskinlerin ise girme durumuna iliskin
bazi raporlar, karmasik lezyonlari olan hastalarda issizligin daha sik oldugunu
gostermistir.”2 Bu hastalarin yaklasik %10’u tamamen engelli kabul edilmektedir.
Issizligin ekonomik sonuglari, Avrupa ilkelerindeki sosyal dizeylerin ve refah
programlarinin belirgin fcrklnhkl%r gostermesi nedeniyle, Ulkelere gére
degismektedir.

Yine de, en cdmert sistemlerde bile, issizligin, bu 6zellikle duyarli toplumda,
kendini degersiz gérme ve sosyal temasin azalmasi gibi belli basli istenmeyen
etkileri bulunmaktadir.
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Is danismanhi@i, tibbi uzmanhigin bir parcasidir ve uzman ekibin, danisman
hemsireler de dahil olmak Gzere, diger elemanlari tarafindan yiritilmelidir.
Hastaya verilen &gutler gercekgi olmali ve hem hastanin fiziksel ve entelektiel
kapasitesine hem de bazi islerin (6rn. araba kullanmak) yapilmasini engelleyen,
aritmi gibi ézel konulara dayandirimalidir. Ozellikle devlet sekiérinde, tlkeler
gore degismek Uzere, bazi 6zel islerde (6rn., silahli kuvvetler ve polis te§k||oh)
bu tir hastalar kabul edilmemektedir. Hastanin, farkli mesleklerin gereksinimlerini
karsilayabilme yetenegi, resmi programlar kullanilarak degerlendirilmelidir.
Mesleki ve fiziksel rehabilitasyon ve is egitimi gibi diger hizmetler, hastanin
is seceneklerini arhrabilir.

Yapilan calismalar, konjenital kalp hastaligi olanlara, ise alma konusunda
ayrimeilik uygulandigini ortaya koymustur. Bu ayrimeilik, hastanin performansing,
isten ayri Eolmo olasiligina, erEen_ emekliligine ve tibbi sigortasina iliskin
endiselerden kaynaklanmaktadir. Isverenlerin bu tir davranislarina iliskin
mevzuat, ilkeler arasinda farkliliklar géstermektedir, bunlar arasinda, engelli
kisilerin ise alinmasi konusunda olumlu eylem de bulunmaktadir. Ayrica, sigorta
maliyetinin artirilmasi yoluyla ayrimciligin yasaklanmasi da bun{oro dahildir
ve tibbi hizmette sigortaya dayali sistemi olan tlkelerde mutlaka bulunmalidir.
Birgok durumda, akibete iliskin objektif veriler bulunmadigindan, pratisyen
hekim, mUstakbel isveren ile dogrudan iliskiye girerek, hastanin ise alinma
sansini 6nemli dlcide artirabilir.

6.3 Sosyal giivence

Yasam sigortasi ve saglik sigortasi uygulamalari, hem ilke dahilinde, hem de
ilkeler arasinda fcrk?llklor gostermektedir. Durumu standardize etme ve
iyilestirme yoninde gosterilen tim cabalara karsin, hastalar hala, en iyiyi bulma
icin aramak zorundadir. Hekimler ve birlesik Krallik'taki Yetiskinde Konjenital
Kalp Birligi gibi érgitlenmis kuruluslar, hastalari ‘samimi’ kuruluslara
yonlendirmede ¢ok yararli énerilerde ve yardimlarda bulunmaktadir.
Yasam sigortasi, mali planin dnemli bir unsurudur ve ipotek ve ev alma ile en
kicuk bir iliskisi yoktur. Basvurulan sirketin yaklasimina gére, yasam sigortasi
reddedilebilir, normal fiyatla yapilabilir veya ¢ok yikli ek prim ddemesi
gerektirebilir.73 Birlesik Krallik'ta 1993'te yapilan bir ¢alismada, konjenital
kalp hastaligi olan eriskinlere énerilen yasam ve saglik sigortalari
degerlendirilmistir.”4 Bu ¢calismanin bulgulari, sigortacilik ilkeleri ile tibbi akibete
iliskin veriler arasinda sasirtici bir uyumsuzluk oldugunu ortaya koymustur.
Ornegin, onarilmis aort koarktasyonu olan hastalar, normal fiyatla sigortalanirken,
basarili bir sekilde onarilmis ventrikiler septal defekti olanlarin sigortalanmasi
reddedilmektedir. Saglik sigortasinin, konjenital kalp hastaligi olan hastalarda
yapilabildigi, oncosi, zemindeki kalp hastahgini kapsamina almadig
gérUlmektegir. Bu uygulama, sigorta temeline goyanon tibbi sistemlerde,
konjenital kalp hastaligi olan yetiskinlere tibbi hizmetin en iyi sekilde sunulmasini
engelleyebilir. Daha énce yapilmis bir Alman ¢alismasinda, YKKH olan bir
grup hastanin %30’undan ?é:zlosmda yasam sigortasinin reddedildigi ortaya
koyulmustur.75
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Bu konuda daha giincel bilgilere ulasabilmek icin, Birlesik Krallik ve Fransa’da
yeni calismalar sUrdUrUlme?dedir. ltalya ve Isvigre’de, kalple iliskili dernekler
tarafindan sigortalanmaya iliskin éneriler yapilmaktaysa da, incelenen diger
ilkelerde bayle bir uygulama bulunmadigi gériimistir. Bu uygulama tatminkér
degildir ve resmi uygulama kurallari gelistirilmesi ve bunlarin, akibete iliskin
analizlerle birlikte sigortacilarin incelemesine sunulmasi ile iyilestirilebilir. Mali
sorunlar nedeniyle tibbi hizmetin aksamasi istenmiyorsa, daha karmasik
lezyonlari ve daha k&t akibeti olan hastalarin da sigortalanmasi igin stratejiler
gelistirilmelidir.

6.4 Fiziksel etkinlik/spor

Spor etkinliklerine katilim ve dizenli fiziksel egzersizin, saglikli yasam, psikolojik
iyilik hali, kendine givenme ve sosyal etkilesimler kadar, ge¢c dénemde kalp
hastaligi edinme riski izerinde de olumlu etkileri oldugu gésterilmistir. Konjenital
kalp hastaligi olan yetiskinlerde egzersiz konusundaki dneriler, hastanin yetenegi
kadar, fiziEsel gommalorm kalbin hemodinamikleri Uzerindeki etkisine de
dayanmalidir76.77 (6rn., ventrikilin yeniden sekillendirilmesi, miyokardiyal
iskemi). Bu konuda hastaya verilecek olan danismanlikta, farkli sporlarda
harcanan enerji ve hastaya, etkinliklerini sinirlayabilmesi igin yontemlerin
ogretilmesi konularina agirlik verilmelidir (Tablo 2). Bu yontemler arasinda,
Borg’un, algilanan efor dlcegi, hedeflenen kalp hizi araligi (testler sirasinda,
hicbir belirti veya hemodinamik bozukluk olmaksizin ulasilan en yuksek kalp
hizinin %60-80’i) ve basit soluma kuroll(Jsolumo, normal konusmaya engel
olmadig sirece, etkinlige giivenle devam edilebilir) sayilabilir. Martan sendromu
veya diger aort anomalileri olan, antikoagilan kul?(/nncn veya kalp pili olan
hastalarda, vurma etkili sporlardan ch;lnﬂmalldlr. Hastanin, normal ginlik
yasam sirasindaki beklentilerine iliskin egzersiz dizeylerinin etkisini dlcen resmi
testler yapilmali ve eriskinlerde eleneﬁsel egzersiz testleri programlarindan
esinlenerek hazirlanan protokoller bu hastalara uyorlcnmcﬁdlr.78 Hekimler,
bu sonuglari, hastalarla tartisarak kullanmalidir. Genelde, pratisyen hekimler
tutucudur ve siklikla, gereksiz sekilde yasaklayici bir tutum benimserler; bu
tutum, hastanin yasam kalitesi zerinde onemli dlcide olumsuz etki gésterebilir.
Egzersizin, konjenital kalp hastaligi olan hastalarda akut, kronik ve olasi zararli
hemodinamik etkileri olabilir. Bunlar arasinda, sivi kaybi, kan basincinda artma
veya azalma, tasikardi ve/ya aritminin yani sira, ventrikiler hipertrofi ve islev
Uzerinde uzun vadeli etkiler sayilabilir. En ¢ok endise yaratan durum ise,
egzersiz sirasinda veya sonrasinda ani 8lim riskidir. Genc;Terde fiziksel etkinlik
sirasinda gérilen ani 6lim olgularinin cogu, énceden fark edilmemis bir kalp
bozukluguna baglidir ve konjenital kGlp%GSfGllvl oldugu bilinen hastalarda
ani 8lim son derece nadirdir (konjenital kalp hastaligi olan yetiskinler konusunda
uzmanlasmis dokuz ayri merkezde yiritilen yakin torihﬁ bir calismada, 10
000 hastada 1 olgu). Aritmide ve hemodinamik agidan savunmasiz dolasim
sistemlerinde, 8limcul olabilen durumlar ortaya cikabilir (6., Mustard/Senning
veya Fontan operasyonundan sonra veya korp yetmezliginde dnyikin tehlikeye
girmis devrelerde). Cogu kez, belli bir rahatlama dizeyinde sosyal egzersiz
yapilmasi, ancak rekogete dayali sporlara kalkisilmamasi seklindeki 6gutler
uygun olur.
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6.5 Yasam kalitesi

Konijenital kalp hastalig olan ergen veya eriskinlerden olusan genis topluluklarda,
gegerli 6lgim yoéntemleri kullanilarak yapilmis olan, yasam kalitesine iligkin
calisma sayisi azdir. Mevcut calismalarin da cogu, modern yaklasim uygulamalari
ile pek uyumlu degildir.81 Sorgulandiklarinda, hastalarin cogu, ‘asemptomatik’
olduklarini sdyleyeceklerdir. Hastalarin bircogu, normal yasam etkinliklerinin
timinin zevkini cikarabildikleri halde, hastanin belirtilere iliskin bildirimi,
dikkatle yorumlanmalidir; ¢inki hastalar yasamlar boyunca hep kisitlanmig
olduklarindan ‘daha iyisini bilmeyebilirler’.82 Buna alternatif olarak,
sinirlanmalarina iliskin duygularini itiraf etme ve sorunlarini tartisma konusunda
gonilsiz de olabilirler. lyi bir dyki almak igin (siklikla danisman hemsire
tarafindan) yeterli zaman ayrilmasi mutlaka gereklidir ve dykinin, objektif
testlerle desteklenmesi gerekebilir.

Eriskin yasamina psikososyal uyum, sadece konjenital kalp defektinin tipine
ve siddetine degil, ailenin, arkadaslarin ve YKKH ekibinin tutum ve davranislarina
da bagldir. Hastaya duyarli bir yaklasim sergilenmesi ve hastanin egitimi son
derece degerlidir ve YKKH ekibinin savunuculuk rolt de géz ardi edilmemelidir.

6.6 Hasta kuruluslari

Bircok Avrupa Ulkesinde, hastalar drgitlenmistir ve tibbi bilginin dagmimasi,
hastalarin egitilmesi ve hasta haklarinin giivence altina alinmasi konularinda
etkin bicimde ¢calismaktadir. Bu kuruluslar, basin ile temasta olmalari nedeniyle,
normal sadlik kanallarindan daha fazla politik etkiye sahiptir. Hastalara ézel
internet siteleri de, hem hastalarin egitimi, hem de uzmanlasmis merkezlere
yénlendirme agisindan son derece degerlidir. Bircok hasta kurulusu, tibbi
arastirmalar ve pahali tedavi yaklasimlari icin mali destek saglama konusunda
da etkili olmustur. Bu nedenle, konijenital kalp hastaligi olan yetiskinler konusunda
vzmanlasmis birimler ile bu organizasyonlar arasinda dizenli temas olmasi
dnemlidir.

7. Spesifik lezyonlar

Bu bdlumde, konijenital kalp hastaligi olan hastalarda en sik gérilen lezyonlarda,
ginimizde benimsenen ydnetim stratejisi dzetlenmistir. Burada yer alan
dnerilerin bircogu, kanita dayali randomize ¢alismalara degil, klinik deneyimlere
dayanmaktadir. Bu nedenle, diger ESC Calisma Gruplari‘ndakinin aksine,
etkinlik kategorilerinin kullanilmamasi tercih edilmistir.



YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI INA YAKLA IM

Artiyal septal defekt

Kriter

Yorum

1. Giris

o ilk kez eriskinlikte saptanabilen sik gorilen defekt

2. Sagkalim-eriskin yasam

® kiigik defekiler-mikemmel prognoz ® biyik defekiler-
sagkalimda azalma; fedaviye baslanma yasina bagldir

3. Hemodinamik konular

* Pulmoner Hipertansiyon ® Sav'de genisleme-yetmezIlik
o paradoksik embolizm gelisme olasilig
* SoV kompliyansinda azalma

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi

o artiyal aritmi (atriyal fibrilasyon ve flatter) © hasta sinus
sendromu @ kalici pil yerlestirilmesi nadiren gerekli

5. Incelemeler

EKG * baslangictaklinik endikasyon varsa (aritmiler)

Akciger grafisi| ® baslangicta-aksi takdirde degeri disik

EKO/TOE | baslangita-yeri, biyukligu, SaV biyikligu,
PA basinci, Qp:Qs, iliskili lezyonlar ® TOE
genellikle daha yasli hastalarda ve cihazla
kapatma sirasinda uygulanir

Kateterizasyon| ¢ cihazla kapatma
* pulmoner dammar direncinin degerlendirilmesi

MRG ¢ nadiren yardime

Holter * sempfomatik aritmi varsa

Egzersiz islevi | ® baslangicta-degeri dusik

6. Girisim igin endikasyonlar

* pulmoner hastalik olmayan buyuk defekiler [>T0 mm];
[PVR>8Um2, So-Sa sant <1.5, pulmoner vazodilatérlere yanit
yok|e paradoksik embolizm

7. Girisim secenekleri

o cerrahi veya cihazla kapatma (gerilmis cap <38 mm)

8. Tedaviden sonra akibet

* pulmoner damar hastaligi yoksa az riskli islem ® gec girisimler
daha az basaril

9. Endokardit

o cok nadir ¢ profilaksi endikasyonu yok

10. Gebelik /dogum kontrolu/

yineleme/fetal

* pulmoner damar hastaligi olmadikga kontrendikasyon yok
¢ dogum kontrolu icin kisilama yok e fetal ekokardiyografi
dusinilebilir

11. Yineleme/genetik

® Birinci derece akrabalarin %3'inde ¢ ailesel ASD
{uzamis PR araligi olan) ® otozomal dominant

12. Sendromlar

* Holt Oram-ist ekstremitelerde deformite ® otozomal dominant

13. Spor/fiziksel aktivite

* orta/ileri dizeyde pulmoner damar hasfaligr olmadikga
kisitlama yok

14. Sigorta

o 1. kategori ® defect erken kapatilirsa sorun yok

15. Izlem araligs

® erken onarim (<30 yas}-sorun yok-izleme son verilir
* gec onarim dizenli izlem

16. Izlem hizmeti

o 2.dizey

17. Céziimlenmemis konular

oCerrahiye karsilik cihazla kapatma

* pulmoner hipertansiyonda ne zaman kapatilacags

o cerrahi igin Ust yas sinin @ kuskulu paradoksik embolizmi olan
hastalarda PFO’nun kapatilmasi
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Ventrikiler septal defekt — onarilmamis

Kriter

Yorum

1. Giris

o ciddi ventrikiler septal defektler siklikla cocuklukta onarilir

o tedavi edilmezse ventrikiller septal defekt ve pulmoner damar
hastaligr (Eisenmenger) birliktekigi sik gorilir, fakat azalmaktadir
o eriskinlerde kiigik ventrikiler septal defekt veya postoperatif
septal defektler sik ¢ Eisenmenger giderek daha za géruliyor

2. Sagkalim-eriskin yasam

o kiick ventrikiiler septal defekite mikemmel  biiyik ventrikiler
septal defekite pulmoner damar hastaligr (Eisenmenger) bulunabilir
* qort regiirjitasyonu gelisebilir

3. Hemodinamik konular

* sag-sol sant ® SoV de genisleme ve islevin zayiflamasi aort
re?ur]itosyonu o duzeltilmemis biyik ventrikiler septal defekite
pulmoner damar direnci

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi [ nadir
5. Incelemeler EKG ® rutin
Akciger grafisi | * baslangictaekardiyomegali
FKO o defektler | biyiklig
* SoV/ SaV islevi
o Aort regiijitasyonu
TOE o TTE gorintisi yefersizse
Ka_teh—*-rimsyon o ok |P7ynnu ° Inu|m0m=r damar direnci
MRG ¢ nadiren ynrrhmm
Holter * sadece semptomatik olursa
Egzersiztesti | ® sadece semptomatik olanlarda
o spor danismanlidi

6. Girisim icin endikasyonlar

* sol kalp hacminde yiklenme ile birlikte soldan-saga sant

o geri donebilir pulmoner hipertansiyon  aort regurjitasyonu
o ek anormallikler (SaV ¢ikis yolu, subaortik stenoz)

® gecirilmis endokardit

7. Girisim secenekleri

o cerrahi ® miskiler VSDlerde kateterle kapatma

8. Tedaviden sonra akibet

o cerrahi sonuclar iyi

9. Endokardit

* timiinde profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/
yineleme/fefal

¢ komplike olmayan VSD'de kontrendikasyon yok
* pulmoner damar hastaliginda (Eisenmenger ﬁostol@)
gebelik kontrendike

TT. Yineleme/genetik

* siklikla ailesel ® olagan {ineleme riski ® sendromlarda
(6rn., Down) sik goriilen kalp anomalisi

12. Sendromlar

o kiictk ventrikiler septal defekite kisilama yok

13. Spor/fiziksel aktivite

o kiicik ventrikiiler septal defekite 1. kategori

14. Sigorta * hemodinamik bozukluklar olmadik¢a [6rn., aort regirjitasyonu)
sik izlem gerekmez
15. Izlem araligs o kiicik ventrikiler septel defektte 3. diizey, pulmoner damar

hastaliginda (Fisenmenger hostahgl) 2 dﬂzey qort regiirjitasyonu

16. Izlem hizmeti

/komplikasyonly hemodinamide 1. diizey

17. Coziimlenmemis konular

o Eisenmenger hastalarinin optimal yénetimi

]
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Onarilmis ventrikiler septal defekt

Kriter

Yorum

1. Giris

o sik rastlanan lezyon
¢ hastalarin gogu artik eriskin

2. Sagkalim-eriskin yasam

® sagkalim suresi mukemmel ® nadiren reziduel sant
¢ baz hastalarda SaV veya SoV cikis yolu obstriksiyonu gelisebilir
* bazi hastalarda aort regiirjitasyonu gelisebilir

3. Hemodinamik konular

o rezidUel sant ® ventrikiler islevi ® aort regirjitasyonu
o yeni hemodinamik bozukluklar (SaV cikis yolu obstriksiyonu)

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi

* nadiren AV blok, ventrikiler aritmi

5. Incelemeler

6. Girisim icin endikasyonlar

EKG o ritm

Akciger grafisi * baslangictaekardiyomegali

EKO o rezidiel VSD ¢ SoV/ SaV islevi
o Aort regijjitasyonu

TOE [ TTE yetersizse) [» TTE gorintisi iyi degilse

Kateterizasyon e nadiren gerekir
MRG  nadiren yardimci
Holter o sadece semptomatik olursa

* sadece semptomatik olanlarda
o spor danismanli§i

Egzersiz testi

o rezidiiel VSD varsa, ‘onarilmamis VSD' bashgina bakin

7. Girisim secenekleri

o ‘onarilmamis VSD'ye bakin

8. Tedaviden sonra akibet

* ‘onarilmamis VSD'ye bakin

9. Endokardit

o rezidiiel VSD varsa profilaksi ¢ kapali YSD'de tartismals

10. Gebelik /dogum kontrolu/
yineleme/fetal

¢ komplike olmayan kapali VSD'de kontrendikasyon yok
¢ pulmoner damar hastaliginda (Eisenmenger hastalig)
gebelik kontrendike

1. Yineleme/genetik

¢ ‘onarilmamis VSD'ye bakin

2. Spor/fiziksel aktivite

* kapali VSD'de kisitlama yok

o 1. kategori

1
1
13. Sigorta
14. Izlem araligs

o rezidel anormallik yoksa, kapali VSD'de izleme son verilebilir
* minor rezidiiel lezyonlar icin sik olmayan izlem

15. Izlem hizmeti

o Eisenmenger icin 2. dizey, kiigik VSD icin 3. dizey,

16. Coziimlenmemis konular

aort regirjitasyonu/komplike hemodinamide 1. dizey




YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI

Komple atriyoventrikiler septal defekt-postoperatif

Kriter

Yorum

1. Giris

2. Sagkalim-eriskin yasam

* opere edilmemis yasayan hastalarda pulmoner damar hastaligi
gelisir ® cerrahi sonuglarinda belirgin iyilesme olmustur

* onanimdan sonraki durum biiyik oranda sol AV kapagin islevine
baglidir ¢ birgok hastada Down sendromu vardir

¢ bazi hastalarda aort regirjitasyonu gelisebilir

3. Hemodinamik konular

* sol AV kapakfa regirjitasyon [+ stenoz) ® pulmoner damar
hastaligi
* gec subaortik stenoz

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi

* tam AV blok riski az [<%2] ® dzellikle sol AV kapak islev
bozuklugunda atriyal aritmiler

5. Incelemeler

EKG o rutin [SoVH, SaVH, birlesik ventrikiler

hipertrofi)
* QRS ekseninde yikselme ¢sa§ dal blogu

o jletim bozukluklari

Akciger grafisi | ® kardiyomegali ¢ pulmoner damara iliskin
isaretler
* pulmoner damar hastaligs

EKO /TOE o sol ventrikildeki AV morfoloji ve islevin
o ventrikil islevinin o rezidije\ lezyonlarin

degerlendirilmesinde en yararli inceleme yontemi

Kateterizasyon | ® yeniden operasyon disinilmedikge, nadiren

gerekir
MRG * nadiren endike
Holter * sadece semptomatik hastalarda

Egzersiztesti | ¢ nadiren endike

Ek incelemeler | ® sol AV kapakta 6nemli dlcide islev bozuklugu

* Snemli dlciide rezidiel sant ® subaortik stenoz

6. Girisim igin endikasyonlar

* sol AV kapakia onemli 6lcide islev bozuklugu
o dnemli dlciide rezidiiel sant o ilerleyen/belirtili AV blok

7. Girisim secenekleri

o veniden operasyonda, kapak degistirilmesi gerekebilir

8. Tedaviden sonra akibet

* 5ol AV regUrLirusyon stenoz) ® pulmoner damar hastalig
* geg subaortik stenoz ¢ olmadikga, uzun vadeli sonuglar
mikemmel ® 20 vil sonra istatistiksel sagkalim orani >%80

9. Endokardit

* tiim olqularda profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/
yineleme/fetal

* pulmoner damar hastaliginda (Eisenmenger) gebelik konfrendike
* protez kapagi olan hastalarda antikoagilasyon yénefimi
* pulmoner hipertansiyonda 8strojen iceren haplardan kacinin

11. Yineleme/genetik

o tam AVSD hastalarinin >%50'sinde Down sendromunun yineleme
riski, ortalamanin stinde ®AVSD olan annelerde, yaklasik
%10-14 konienital kalp hastaligi

2. Spor/fiziksel aktivite

* onarim iyi yapilmissa ve belirgin aritmi yoksa kisiflama yok

6. Coziimlenmemis konular

]

13. Sigorta * iyi onanlmissa 1. kategori

14. Tzlem araligi o stabil olgularda EKG ve EKO ile T-2 yillik araliklarla izlem
15. Izlem hizmeti o ciddi hemodinamik sorun yoksa 2. diizey

1

* uzun vadeli prognoza iligkin sinirl veriler

]
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Parsiyel atriyoventrikiler septal defekt-postoperatif (p-AVSD)

Kriter

Yorum

1. Giris

2. Sagkalim-eriskin yasam

o sol AV kapak regirjitasyonu énemli diizeyde degilse, sekundum
afriyal septal defektte oldugu gibi  opere edilmemis p-AVSD'de
yasam beklentisi azalir ¢ PVOD ge¢ dénemde ortaya cikabilir

o onarimdan sonraki durum, sol AV kapadin islevine baglidir

3. Hemodinamik konular

* onarimdan énce ® santin biyikligu © AV kapak
regirjitasyonunun derecesi ® onarimdan sonra ¢ rezidiel sant ve
sol AV kapak regiirjitasyonu @ subaortik stenoz

4. Aritmi/atim hizinin diizenlenmesi

o sol AV kapak regirjitasyonu olmadikca artiyal aritmi olagan
degil * tam kalp blogu ¢ok nadir ¢ hasta sinis sendromu
olmadikga, kalict pil yerlestirilmesi nadiren gerekir

5. Incelemeler EKG * QRS ekseninde yikselme ® sag dal blogu

o ritm izlenmeli

Akciger grafisi | rutin ¢ kardiyomegali

EKO /TOE ¢ hem operasyon icin hem de operasyondan
sonra en yararli inceleme ¢ sol AV kapagin
islevi o rezidiel lezyon

Kateferizasyon | ¢ yeniden operasyon disinilmedikge, nadiren
gerekir

MRG o nadiren endike

Holter * nadiren endike

Egzersiz testi | ® nadiren endike

Ek incelemeler

6. Girisim icin endikasyonlar

* pulmoner damar hastali§i olmadikga, tim olgularda girisim
dusintlmelidir o nemli dlcide sol AV kapak regirjitasyonu varsa
yeniden operasyon * rezidiel sant veya aort stenozu

o ilerleyici/belirtili aritmiler

7. Girisim secenekleri

* kapagin onariimasi veya degistirimesi icin cerrahi
* yeniden ortaya gikan veya rezidiiel ASD'nin kapatilmasi
o ilerleyici/semptomatik tam blok varsa kalp pili (DDD)

8. Tedaviden sonra akibet

o sol AV kapak onarimi tatminkarsa, uzun vadede mikemmel

9. Endokardit

o sol AV kapak regirjitasyonu varsa profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/

yineleme/fetal

* onarilmis hastalarda iyi tolere edilir ¢ PVOD'si {Eisenmenger)
olan bazi nadir hastalarda kontrendike ¢ protez kapagr olanlarda
antikoagilasyon yonetimi ¢ pulmoner hipertansiyonda éstrojen
iceren haplardan kaginin

1. Yineleme/genetik

o yok

2. Spor/fiziksel aktivite

* onarim iyi yapilmissa ve belirgin aritmi yoksa kisiflama yok

¢ 2. kategori

4. Izlem araligs

o sfabil olgularda EKG ve EKO ile 2 yillik araliklarla

5. Izlem hizmeti

® opere edilmemisse 1. dizey, operasyondan sonra 2. dizey

]
]
13. Sigorta
]
]
]

6. Coziimlenmemis konular

¢ veniden yapilandinimamis bir AV kapagin uzun vadede islevi
kesin olarak bilinmemektedir
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Pulmoner stenoz

Kriter

Yorum

1. Giris

2. Sagkalim-eriskin yasam

o etkin bicimde dzeltilirse mikemmel ¢ kapakta ileri dizeyde
PS tedavi edilmezse kot

3. Hemodinamik konular

o PS siddefi © pulmoner re?ﬂr]itasyonun siddeti o kapakgik
displazisi ® sag ventrikil islevi

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi

o SaV yetmezligi ve frikispit regirjitasyonunda atriyal aritmiler

5. Tncelemeler

EKG o ritim SaV @ hipertrofi
Akciger grafisi | ® baslangicta; aksi taktirde, SaV yetmezligi

) olmadikca degeri az

EKO /TOE * SaV gikis ycﬂu gradiyenti, pulmoner sfenoz,
SaV boyutu/islevi, trikuspit regirjitasyonu igin
tercih edilen inceleme yontemi

Kateterizasyon | ¢ balonla genisletme haricinde nadiren gerekli

MRG o nadiren gerekli ¢ ileri derecede pulmoner

reg[iriitmyonda SaA’daki genis|9m9yi ve
SaV boyutu/islevini degerlendirir
| Holter * rutin olarak endike degil

Eqzersiz testi | ® rutin olarak endike degil

Fk incelemeler |-

6. Girisim icin endikasyonlar

¢ kapak gradiyenti istirahatte >30 mmHg ise veya belirtiler varsa

7. Girisim secenekleri

* hemen daima balonla valviiloplasti

8. Tedaviden sonra akibet

* erken dénemde yetmezlik olmazsa uzun vadede mikemmel
sonuclar e ciddi pulmoner regirjitasyon olagan degil

9. Endokardit

o risk disik. Hafif olgularda profilaksi gerekli olmayabilir

10. Gebelik /dogum kontrolu/

yineleme/fetal

o ciddi PS veya ASD ya da PFO'da sagdan sola sant olmadikga
rutin gebelik

11. Yineleme/genetik

¢ yaklasik %4

2. Sendromlar

* Noonan ¢ konienital rubella ® Williams e Alagille

o ileri dizeyde olmadikea kistlama yok

4. Sigorta

* basarili tedaviden sonra veya hafif PS varsa kategori 1

T
13. Spor/fiziksel aktivite
]
]

5. Izlem araligi

¢ hafifse EKO ile taburcu edilir. Daha ileri dizeydeyse, pulmoner
reqirjitasyon veya desatiirasyon varsa, her 1-3 yilda bir

16. Izlem hizmeti

o hofif PS: 3, Erken sonuclar mikemmel ise: 2, Rezidiel gradiyent

veya belirgin pulmoner requr{itasyon varsa: 2

17. Coziimlenmemis konular

yok

]
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Fallot tetralojisi-postoperatif

Kriter

Yorum

1. Giris

o sik rastlanan Tezyon. Fallot hastalarinin cogu artik eriskin

2. Sagkalim-eriskin yasam

o cerrahiden sonra sagkalim orani mikemmel (segilmis gruplarda
normal) * bazen, opere edilmemis hastalar da eriskin yasama
ulasabilir

3. Hemodinamik konular

* pulmoner regrjitasyon /PS ve SaV islevi o trikispit regirjitasyonu
o gort regiirjitasyonu @ rezidiel lezyonlar

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi

* ge¢ donemde tam kalp blogu nadir e belirtisiz hastalarda
ventrikiler erken vurular sik e semptomatik VT nadir  atriyal
aritmiler sik ve hemodinamigin kati olusu ile iliskili ® gec donemde
ani 8lim insidansi disik

5. Incelemeler

EKG o rutin o rifim ® ulasim/QRS genisligi
(genellikle tam sag dal blogu)

Akciger grafisi * baslangicta ve bazen izlemde

EKO /TOE * PR/RVOTO/SaV boyutu/islevi/trikuspit

regurjifasyonu igin dizenli olarak? Aort
regirjitasyonu/SoV islevi

Kateferizasyon o rezidUel lezyonlar, pulmoner arterlere
genisletme/stent icin koroner anatomi
girisimleri amaciyla operasyondan énce

¢ muhtemelen gelecekte implante edilebilir
pulmoner kopoi

MRG * SaV boyutu/islevi ve pulmoner regrjitasyon
icin fercih edilecek incefeme olabilir

Holter ® belirtiler icin ve hemodinamik durum kétiiyse

Egzersiz testi ® eqzersiz kapasitesi, aritmiler

Ek incelemeler * senkop, kalici aritmi

(atriyal veya ventrikiler), RFA igin
elekirofizyolojik incelemeler

6. Girisim igin endikasyonlar

* SaV ¢ikis yolunda veya PA dalinda belir?in stenoz ¢ aort
regurjitasyonu ¢ reziduel VSD, belirgin pulmoner regirjitasyon
(belirtili ve SaV'de genisleme ile seyreden)

7. Girisim secenekleri

¢ cerrahi, ablasyonla birlikte cerrahi, balonla genisletme/stent
Uﬁ;uhmasu pulmoner kapagin yerlestirilmesi icin radyofrekans
ablasyon kateter girisimi

8. Tedaviden sonra akibet

o hastalarin cogu iyi ¢ SaV islevi, pulmoner kapak degistirildikten
sonra normale dénmeyebilir ¢ aritmi sebat edebilir ¢ ani 8lim riski

9. Endokardit

o timinde profilaksi

10. Gebelik /ldoéum kontrolu/

o iyi onarilmis hastalarda kontrendikasyon yok e ventrikil islevini
ve aritmiyi izleyin ¢ fetiis icin ek risk yok

11. Yineleme/genetik

¢ FT olan babalar icin %1.5, anneler icin %2.5-4, Fallot hastalarinin
%16'sinda, 22q11 kromozomu delesyonu - yineleme riski %50

12. Sendromlar

*22q11

13. Spor/tiziksel akfivite

¢ aritmi® venfrikulde onemli olcude islev bozuklugu gosferiimedigi
taktirde kontrendikasyon yok

14. Sigorta

* kategori 2

5. Izlem araligi

o EKG, EKO+Holter, egzersiz testi ile bir/iki yillik araliklarla

6. |zlem hizmeti

¢ belgelenmis reziduel anormallikler/aritmi varsa T, oksi takfirde 2

17. Cozimlenmemis konular

* ani 6lum igin riskin beliflenmesi ® implante edilebilir defibrilator
icin endikasyon ¢ pulmoner regirjitasyonda yeniden operasyonun
zamanlamas|




YET

Konduitler
Kriter Yorum
1. Giris * konduitler, karmasik konjenital kalp hastaliklarinin onariminda

kullanilir o genellikle SaV-PA (6rn., PA/VSD, Trunkus, FT, biyik
arterlerin transpozisyonu/VSD/PS)

2. Sagkalim-eriskin yasam

o cocuklardaki baglantilarin timi bozulur ve yenilenmelidir
L;qenellikle <10 yiliginde) e yenilemenin émru tam olarak
ilinmemektedir

3. Hemodinamik konular

* kapagin, kapak alfinin veya PAIKG yapilan anastomozun stenozu
¢ SaV hacminde yiklenme ile birlikte pulmoner regirjitasyon
* karmastk onarimlarda SoV-Aort yolu

4. Aritmi/atim hizinin dUzenlenmesi

o ventrikiler aritmiler, cerrahi kalp blogu

5. Incelemeler

EKG o rutin @ ritim

Akciger grafisi | @ baslangicta ve izlemde © baglantida
kalsifikasyon

* kardiyomegali

EKO * SaV'nin izleminde tercih edilen inceleme
yontemi ¢ konduit ve Pl arasinda basing
gradiyenti ¢ SoV aort yolu ¢ EKO, gradiyenti,

oldugundan az gésterebilir

TOF * rutin degildir

Kateterizasyon | ¢ cerrahi igin degerlendirme balonla genisletme
veya sfent uyqulamasi

MRG * konduitin islevinin incelenmesinde cok yararli
o secilecek inceleme yontemi haline qeleﬁilir

Holter ¢ sadece aritmiden kuskulanildiginda

o rutin degil *egzersiz foleransinin objekfif

Egzersiz testi
degerlendirmesinde yararli

6. Girisim icin endikasyonlar

o ciddi belirtiler veya konduitin kanmas!

7. Girisim secenekleri

o Eenellikle baﬁlcnhnm konduitin cerrahi olarak degsitiriimesi
* bazen balonla genisletme veya stent uygulamasi

8. Tedaviden sonra akibet

0 de?i$tiri|mi§ boEIGnhnm konduitin kaderi kesin degil ® uzun
vadeli izlem gerekli

9. Endokardit

® timinde profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/

yineleme /fetal

o hemodinamik durum stabil ise gebelik tolere edilir
* dogum kontroli icin kisitlama yok

11. Yineleme/genetik

» konjenital kalp hastalig icin olagan yineleme orani
0 22q11 delesyonu varsa daha yiksek

12. Sendromlar

0 22q11 delesyonu

13. Spor/fiziksel akfivite

o femas gerektiren sporlardan kaginilmali e bunun haricinde,
hemodinamik durum iyi ise kisitlama yok

14. Sigorta

¢ 2. dizey

15. Tzlem araligi

o ventrikil islevi, aritmi izlemi icin EKO, ETT ile yillik e hatit
belirtileri olan hastalarda baglantida ciddi élcide islev bozuklugu
bulunabilir

16. Izlem hizmeti o kategori 1
17. Coziimlenmemis konular * konduitin ”Fi (homogreft veya ksenogreff] ¢ balonla genisletme
ve sfent uygulamasinin roli

K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI I



YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI INA YAKLA IM

Valvuler aort darligi (opere edilmemis)

Kriter

Yorum

1. Giris

o 5zellikle bikispit aort kapag sik (foplumun %1-2'si) ¢ baska
lezyonlarla birlikte olabilir

2. Sagkalim-eriskin yasam

o hafif darlik varsa normal

3. Hemodinamik konular

* darligin derecesi ilerleyebilir @ aort regirjitasyonu eslik edebilir
o SoV hipertrofisi ve diger lezyonlar

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi

o ileri derecede darliklarda, zorlanma sirasinda VT ve VF ortaya

cikabilir

5. Incelemeler

EKG * SoVH ve repolarizasyon degisiklikleri
Akciger grafisi | baslangicta e kalsifikasyon
EKO o fercih edilen inceleme yontemi

o SoV kitlesi/islevi e aort kapagi/boyutu/
morfolojisi/alani ¢ SoV aort arasi gradiyent
® qort regirjitasyonu

TOE ¢ Endokardit hari¢ degeri yok
Kateterizasyon

o tani amagl degil e koroner anjiyografi ve
balonla dilatasyon icin

MRG o degeri yok
Egzersiz festi | @ repolarizasyon degisiklikleri ve belirtiler icin

o cerrahi karar verme

6. Girisim icin endikasyonlar

® belirtiler: SoV basincinda ileri derecede asir yiklenme
o ileri derecede aort darhigi

7. Girisim secenekleri

* kapak kalsifiye olmamissa balonla valviiloplasti ® eriskinde

nadiren iyi bir secenek ® mekanik kapak degisikligi, hastanin
yasi, cinsiyeti, tercihi ve bolgesel deneyime gére homogreft veya

Ross islemi

8. Tedaviden sonra akibet

* valvotomiden sonra ge¢ dénemde yineleme sik ¢ komplike
olmamis kapak replasmani olgularinda cok iyi

9. Endokardit

¢ tiimiinde profilaksi endike

10. Gebelik /dogum kontrolu/

yineleme/fetal

* orta dizeyde darlikta bile, belirtisiz hastalarda risk disik
o ileri derecede darlik olan hastalarda yiksek risk

o planlanmamis gebeliklerde transkatefer girisim endikasyonu
olabilir

11. Yineleme/genetik

o bikispit kapak ailesel olabilir ¢ koarktasyon ile iliskili
¢ sendromlarda yineleme orani daha yitksek olabilir

12. Spor/fiziksel aktivite

o darlik orta veya ileri dizeydeyse, rekabete dayali soprlar
dnerilmez

13. Sigorta

* kategori 2

14. |zlem araligi

o defektin derecesine ve ilerleme hizina baglidir

o EKG/EKOzegzersiz testleri

15. Izlem hizmeti

o hafit 3-orta/ileri T

16. Céziimlenmemis konular

* Ross operasyonundan sonra geg dénemde akibet




YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI

Valviller aort darligi-postoperatif

Kriter

Yorum

1. Giris

o sik rastlanan lezyon ¢ cocuklardaki en sik bagvurulan islemler,
balonla genisletme veya acik aortik valvotomi; aort kapag
replasmani, mekanik veya biyolojik protezler veya Ross islemi
yapilmis olabilir

2. Sagkalim-eriskin yasam

® mikemmel

3. Hemodinamik konular

o fikanma ® regrjitasyon ¢ SoV islevi ® pulmoner homogreft
[Ross)

4. Aritmi/atim hizinin diizenlenmesi

o aritmi nadir @ SoV hipertrofisinde daha sik ¢ ani 8lime neden
olabilir

5. Incelemeler

EKG * rutin SoVH e iletim bozukluklari
o repolarizasyon degisiklikleri

Akciger grafisi [ kardiyomegali
EKO * opere edilmemis aort kapagi stenozuna bakiniz
* protez islevi ve paravalviler kacak

TOE o paravalviler kagaklarin ve kuskulu endokarditin
degerlendirilmesinde yararli

Kateterizasyon [ nadiren endike ® opere edilmemis aort kapag:
stenozuna bakiniz

MRG * nadiren endike

Egzersiztesti | yeniden operasyonun zamanlamasi igin karar
verme asamasinda

6. Girisim igin endikasyonlar

D {)ine|eyen obsriksiyon (dogal kapak veya protez] ¢ regirjitasyon
* bazen hemoliz

7. Girisim secenekleri

o mekanik kapak, homogreft veya Ross operasyonu ¢ yaslilarda
protezler tercih edilebilir ¢ endokarditte homogreft tercih edilebilir

8. Tedaviden sonra akibet

o cok iyi, ancak mekanik kapakta antikoagilasyon sorunlari ve
gec basarisizli

9. Endokardit

o timinde profilaksi endike

10. Gebelik /dogum kontrolu/
yineleme/fetal

* antikoagulanlar embriyopatiye neden olabilir

11. Yineleme/genetik

* opere edilmemis aort kapagi stenozuna bakiniz

12. Spor/Tiziksel aktivite

* SoV islevi iyi olan ve komplike olmamis olgularda yiksek
dizeyde aktivite olasi ¢ antikoagilan kullanan hasfalarda
temas kontrendike

13. Sigorta

* kategori 2

14. Tzlem aralig:

o villik

15. |zlem hizmeti

® Ross 1, digerleri 2

16. Coziimlenmemis konular

* Ross operasyonunun uzun vadede akibeti ® gebelikieki en iyi
antikoagulasyon protokoli

]



YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI INA YAKLA IM

Subaortik stenoz; opere edilmemis

Kriter

Yorum

1. Giris

¢ sik rasflanmayan bir obstriksiyon sekli @ ayri olabilecegi gibi,

komsu yapilara kadar da vzanabilir ® siklikla ilerleyici

2. Sagkalim-eriskin yasom

® obstruksiyon ileri duzeyde degilse normal

3. Hemodinamik konular

o ilerleme olagan ¢ aort regiirjitasyonuna neden olabilir
* ek lezyonlar olagan (6m. VSD)

4. Aritmi/atim hizinin dijzenlenmesi

5. Incelemeler

® gort kapag! stenozu bolimine bakiniz
E

KG * rutin SoVH ve repolarizasyon degisiklikleri
Akciger grofisi * baslangicta
EKO o fercih edilen inceleme yontemi
o obstriksiyonun gérintilenmesini saglar
o SoV ¢ikis yolunda gradiyent ¢ SoV kiflesi
. Jislevi ® aort regiirjitasyonu
TOE ® anafominin tanimlanmasinda yararli olabilir
Kateterizasyon * nadiren endike [oort kapag stenozuna
bakiniz)
MRG o nadiren endike
Egzersiz testi * repolarizasyon degisiklikleri ve belirtiler icin

6. Girisim icin endikasyonlar

o ilerleyici obstriksiyon e daha distk esik ve aort kapagi stenozu
® qort regirjitasyonu

7. Girisim secenekleri

o cerrahi rezeksiyon

8. Tedaviden sonra akibet

® yineleme olas!

9. Endokardit

o timunde protilaksi endike

10. Gebelik /dogum kontrolu/
yineleme/fetal

* ciddi obstriksiyon yoksa risk dustk

11. Yineleme/genetik

* sol kalp anomalilerinde, om., koarktasyon, Shone sendromu,
ortaya cikabilir e ailesel olgular tanimlanmistir

12. Spor/fiziksel akfivite

* hafif obstriksiyon varsa ve rezeksiyondan sonra kisiflama yok

13 Sigorta

® kategori Z

14. Izlem aralig

o hastaligin derecesine ve ilerleme hizina bagli, genellikle 1-2
yilda bir

15. |zlem hizmeti

o 1. dizey

16. Coziimlenmemis konular

* rezeksiyondan sonra yineleme orani @ cerrahinin uygulanacag
en uygun zaman




YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI

Opere edilmemis koarktasyon

Kriter

Yorum

1. Giris

o bebeklikte veya ergenlikte daha gec ortaya cikabilir

2. Sagkalim-griskin yasam

¢ cocuklukta nadiren tanimlanir, ancak uzun vadeli sagkalim olasi

3. Hemodinamik konular

* hiperfansiyon ® erken ateroskleroz  SoV hipertrofisi/yetmezligi
o qort diseksiyonu @ ek aort kapagi/mitral kapak lezyonlar:

4. Aritmi/atim hizinin dUzenlenmesi

® nadir sorunlar

5. Incelemeler

EKG ® SoV repolarizasyon degisiklikleri

Akciger grafisi | o kardiyomegali ¢ cikan aortada genisleme
* kaburgalarda centiklenme

EKO * ark anatomisi/gradiyentin degerlendirilmesi
o ek SoVH ve islev
TOE o nadiren ek bilgi saglar

Kateterizasyon | arkus anatomisi icin MRG yapilamiyorsa
o girisimde endike oldugunda koroner
anjiyografi igin

MRG o tercih edilen inceleme yontemi
Holter ¢ ambulatuvar kan basinci 8lcimi gerekmedikge
endike degil

Egzersiztesti | ® egzersizde hipertansiyon
¢ kol/bacak gradiyenti

o indiiklenebilir repolarizasyon anormallikleri

6. Girisim icin endikasyonlar

¢ dinlenme halinde veya egzersizle indiklenen hipertansiyon
o dinlenme gradiyenti >30 mmHg

7. Girisim secenekleri

® balon/stent @ cerrahi onarim

8. Tedaviden sonra akibet

. obsfruks%/on yeterince agilmis olsa da reziduel hiperfansiyon
olagan ¢ hizlanms ateroskleroz ¢ yasam beklentisinde azalma

9. Endokardit

¢ timiinde profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/

yineleme/fetal

o mimkinse gebelikten 8nce onarin ¢ planlanmamis gebeliklerde
iranskatefer girisim endikasyonu olabilir (kétilesen KB, SoV
yetmezligi) o Sstrojen igeren haplardan kaginin ® biiyime geriligi
olagan ¢ spontan bebek kaybinda artis

TT. Yineleme/genetik

o vineleme ailesel olabilir @ kompleks sekillerde 22qT1T delesyonu

12. Sendromlar

o Turners [yaklasik %30unda var] ® Williams

[yaklasik %10"unda var] e Shones [ek olarak SoV giris/cikis
anormallikleri)

13. Spor/fiziksel aktivite

* onarimdan dnce kisilanmals

14. Sigorta

o opere edilmemis ciddi koarktasyonda kategori 3

15. Izlem aralig

* hastalarin ¢cogu, fani koruldukton hemen sonra ?irigim icin
sevk edilir e dinlenme halinde KB yiiksek olan hafif olgularda

egzersiz /EKO/ Doppler /MRG ile yilda 1 kez

16. Izlem hizmeti

® Dizey 1

17. Coziimlenmemis konular

* operasyon sirasinda yasin, uzun vadeli akibet Uzerindeki efkisi
* basanili olgularda, ilaclarin, vaskiler fenotip iizerindeki etkisi
¢ hafif gradiyentler icin girisimin roli

* balonun yani sira stent uygulamasinin roli

]



YET

K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI INA YAKLA IM

Patent duktus arteriyozus

Kriter

Yorum

1. Giris

2. Sagkalim-eriskin yasam

* kapatilmis PDA'da yasam beklentisi normal e biyik PDA icin
nadiren pulmoner damar hastaligs

3. Hemodinamik konular

* genellikle yok - belirgin PDA'da SoV genislemesi/pulmoner
hipertansiyon

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi _[® yok
5 Incelemeler EKG * genellikle normal  biyik PDA'da SoV
hipertrofisi
Akciger grafisi ¢ baslangicta e kardiyomegali
o duktal cEc}lsifikcsyon
EKO ® genellikle tani koydurucu
TOE ¢ nadiren endike
Kateterizasyon ¢ daha yasli hastalarda kapatma isleminde
koroner anjiyografi icin
MRG ¢ endike degil
Holter o endike degil
Eqzersiz testi ¢ endike degil

6. Girisim icin endikasyonlar

o sessiz veya cok kiigik PDA igin tartismali ¢ devamli Gfirim
¢ SoV genislemesi

7. Girisim secenekleri

o kateterle kapatma secilecek yontem ® bazi cihaz secenekleri

enadir olgular icin ce

rrahi

* mikemmel ¢ %10

adarinda rezidiel sant

9. Endokardit

o tam kapatilmis olgu

arda gerekli degil ® bunun haricinde

profilaksi endike

0. Gebelik /dogum kontrolu/

ineleme/fetal

* pulmoner damar hastaligi olmadik¢a sorun yok

1. Yineleme/genetik

® yok

2. Sendromlar

¢ konjenital rubella

* pulmoner damar hastaligi olmadikea kisilama yok

Sigorta

® kicik PDA icin ve kapatildikian sonra kategori 1

® kapatldikian T yil sonra son ver

_zlem araligs
_lzlem hizmeti

o pulmoner damar hastaligi {1] olmadikca 3. diizey

1
y
1
1
13. Spor/fiziksel aktivite
1
1
1
1

N[O~ |On| >

. Céziimlenmemis konular

o kicik PDA’da kapatma endikasyonu




YET K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI

Ebstein anomalisi

Kriter

Yorum

1. Girig

* genis bir Vctolo]ik anatomi yelpazesi; belirtilerin baslangicini ve
siddetini belirler

2. Sagkalim-eriskin yasam

® dogal 6ykisi cok degisken @ sag kalan bebekler genellikle
eriskin yasama ulasirlar

3. Hemodinamik konular

¢ dinlenme halinde ve/ya egzersiz sirasinda siyanoz {atriyal
dizeyde sag-sol sant) ¢ egzersiz kapasitesinde azalma

* konjestif kalp yetmezIigi (trikuspit stenozu/regirjitasyonu/kigik
SaV) ¢ ek lezyonlar ® SoV'de anormallikler

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi

* atriyal aritmiler olc?on * yasla birlikte arhs @ preeksitasyon ve
atriyal genisleme ile ilintili_® ani &lim riski

5. Incelemeler

EKG baslangicta (tipik goriinim] @ ritm icin izlem

Akciger grafisi | # belirgin kardiyomegali ¢ sag afriyumda

biyime
EKO/TOE o trikispit kapagin yer degisiminin, displazisini
ve regurjitasyonunun siddeti ® SaV boyutu

® ek lezyonlar ® SoV islevi

Kateterizasyon | ¢ daha yasl hastalarda koroner anjiyografi veﬁ/c
elekrofizyolojik calismalar haric nadiren gerekli

MRG ® nadiren gerekli

Holter ® aritminin izlenmesinde yararli

Egzersiztesti | ® baslangicta ve izlemde ¢ siyanoz ® egzersiz
foleransi_®_aritmi

* radyofrekans ablasyon ve aritmi tanisi icin
elektrofizyolojik calismalar

Ek incelemeler

6. Girisim igin endikasyonlar

® egzersiz toleransinda azalma @ kalp yetmez[igi
* siyanozda arhs © aritmi

7. Girisim segenekleri

¢ trikispit kapak onarimi veya degisfirilmesi icin cerrahi
o aritmiler/preeksitasyon icin radyofrekans ablasyon

8. Tedaviden sonra akibet

o sempfomatik iyilesme olagan e trikispit kapak degistirilmesi-

yeniden operasyon, trombotik komplikasyonlar e aritmi sorunlari
siklikla devam eder ¢ ani élim riski devam eder ¢ atriyal aritmi ve
protez trikiispit kapak icin antikoagiilanlar

9. Endokardit

* tim olgularda profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/

yineleme /fetal

* siyanoz veya kalp Fetmezligi olmadikga iyi tolere edilir
* siyanozlu hastada fetiis risk altinda

11. Yineleme/genetik

* efkilenen annede % 6, etkilenen babada %1. Ailesel gecis
gosterilmis

12. Sendromlar

o nadir

13. Spor/fiziksel oktivite

o belirtisi olmayan hastalarda eglence amacli spor

14. Sigorta * opere edilmemis belirtisiz hastalarda veya operasyondan sonra
iyi olanlarda kategori 2
15. Izlem araligs ® klinik duruma baglidir ¢ EKO/Holter/egzersiz testi ile yillik izlem

16. Izlem hizmeti

o 1. diizey [opere edilmis ve edilmemis|

17. Cozimlenmemis konular

o aritmilerin yinelemesi ® onarimin uzun vadede kaderi

]



YET

K NLERDE KONJEN TAL KALP HASTALI INA YAKLA IM

Fontan

Kriter

Yorum

1. Giris

* sistemik vendz donusun timuyle akcigerlere onlendlnldK};l
tek ventrikill fizyoloiisi icin palyatif islem = birden cok modifikasyon

2. Sagkalim-eriskin yasam

* kah seqim dlcitleri uygulanirsa sagkalim siresi artar © en iyi
olgularda bile gec basarisizlik

3. Hemodinamik konular

o sistemik ventrikil Snydkten yoksun epulmoner damar direnci ® Fontan
baglantisinda fikanma © atriyumda biyime ® pulmoner vende tikanma
o AV kapak regirjitasyonu ¢ kronik vendz hipertansiyon ¢ pencereli
Fontan'da desatirasyon/paradoksik embolus ¢ bazilarinda pulmoner
arteriyovendz malformasyonlar

4. Aritmi/atim hizinin diizenlenmesi

o atriyal aritmiler olagan ' izlemle birlikte artis ¢ sinis nod disfonksiyonu
o ventrikiler hiz diizenlemesinde epikardiyal sistem kullanilmalidir

5. Incelemeler EKG o ritm

Akciger grafisi | ¢ baslangig ve izlemde * kardiyomegali * pulmoner
damar iz?eri

EKO/TOE o ventrikil islevi ® AV kapak regirjitasyonu © rezidiel
sanflor ¢ Fontan bcglcnhfanmn fikanmasi
* anfriyumda trombus ¢ icin en yararli inceleme
yontemi  ® rufin TOE (aritmi varsa 2 yilda bir izlem
endike olabilir]

Kateferizasyon | ® Klinik durumun bozuldugu kosullarda hemodinamik
degerlendirme ve anjiyografi icin

MRG * Fontan baglantisinin ikanmasi ® bazen SA buyukligu
ve anastomozlari acisindan yararl

Holter o rutin ve_belirtli aritmi icin

Eqgzersiz festi | © sadece reaksiyon akfiviteleri

Ek incelemeler [ o PLE icin kan/diski

6. Girisim icin endikasyonlar

* siyanoz ® Fonfan baglantisinda fikanma @ sistemik AV kapak
regurjitasyonu © ventrikuler yetmezlik ¢ aritmi  pulmoner vendz obsfriksiyon

7. Girisim secenekleri

* basarisiz Fontan'da TCPC'ye donmeyi veya fransplanfasyonu dusunun
¢ pencerenin kapatilmasi ® AV malformasyonlar ¢ radyofrekans ablasyon
o supraventrikiller aritmi ® AV dizinsel pil uygulamas!

8. Tedaviden sonra akibet

* atriyal aritmilerin kateter ile ablasyonunda basari degisken ¢ PLE'nin 5
yilik sagkalim orani <%50 * Fontan konversiyonunun sonuclar agik degil,
aritmiler olagan

9. Endokardit

o fiminde profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/

yineleme/fetal

¢ dogru secilmis hastalarda ve uygun bakim ile gebelik olasi ® "basarisiz
Fontan’ durumunda anne icin rislz/yijksek o diiskriski daha yiksek

¢ bebekte KKH riski yiksek olabilir e ejeksiyon fraksiyonu <%40 ise
rezidiel sant varsa veya SA'da spontan konirast varsa dstrojeni haplardan
kacinin @ antikoagtlan kullanimi halinde ACE inhibitorleri kesilmeli -
yakindan izlem gerekfirir

1. Yineleme/genetik o yok

2. Sendromlar o yok

3. Spor/fiziksel aktivite * sadece eglence amacli

4. Sigorta * kategori 3

5. lzlem arali o EKO, Holter, egzersiz testleri, kan tesfleri ile en azindan yillik izlem

16. |zlem hizmeti

o 1. dizey

17. Coziimlenmemis konular

* Fontan konversiyonunun endikasyonlari ve sonuglar @ modem ¢agda
TCPC'nin akibeti '@ sistemik ventrikilin yetmezliginde tibbi tedavi

o ACE inhibitorlerinin rolii
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Marfan Sendromu

Kriter

Yorum

1. Giris

¢ 15q kromozomunda anormal fibrilin geni * otozomal dominant
gecis * kalpteki kusur biyik oranda akibeti belirler

2. Sagkalim-eriskin yasam

* kalbe iliskin sorunlardan élim * yasam beklentisi disik, ancak
kalbin yakindan izlenmesi ve cerrahi girisimler ile iyilestirilebilir

3. Hemodinamik konular

* akut aort diseksiyonu - aort sinsleri >55 mm ise risk daha
yuksek  aort regurjitasyonu  mitral kapak prolapsusu/
regurjitasyonu

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi

o mitral kapak prolapsusu/regurjitasyonunda artiyal ve ventrikiler
aritmiler

5. Incelemeler

EKG ¢ nadiren yararli

Akciger grafisi e aortun izlenmesinde yardimei olmaz

EKO/ TOE o qort kdkinin boyuflarinin, kapak islevinin
(aort ve mitral) seri izleminde en degerli inceleme
yontemi

Kateterizasyon |¢ nadiren endike

MRG * qort arki ve inen aortanin incelenmesi icin

mitkemmel bir yontem e ekokardiyografi
bulgularini destekler

Egzersiz testi _[® rutin degi

Holter o rutin degi
Ek incelemeler  [o kalp disi degerlendirmeler (oftalmik, ortopedik,
vb)

6. Girisim icin endikasyonlar

® qort genislemesi icin beta blokerler ® aort capt >55 mm ise

vego hizla arhyorsa cerrahi ¢ aortta belirgin regirjitasyon
* belirgin derecede mitral regiirjitasyon

7. Girisim secenekleri

o diseksiyon icin acil cerrahi ® aort kaki ve kapaginin
degistirilmesi

8. Tedaviden sonra akibet

* kapadi koruyan operasyon endike olabilir

* cerrahi girisim, yasam beklentisini iyilestirebilir, ancak baska
diseksiyonﬁor yine de olabilir ® beta E)lokerler ilerlemeyi
gecikfirebilir/durdurabilir

9. Endokardit

® kapak regurjitasyonunda ve aort cerrahisinden sonra profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/

yineleme/fetal

o qort >45 mm ise gebelik kontrendike © gebe kadinlar beta
bloker kullanmali _® aort genislemisse sezaryen tartisiimals

11. Yineleme/genetik

o yaklasik %50 [otozomal dominant)

12. Spor/fiziksel akfivite

* zorlayici egzersizler kontrendike @ yiksek rakima ¢ikmak ve
dalmak ko i 0

13. Sigorta

® kategori 3

14. Izlem aralig;

* qortta genisleme igin yillik izlem e aort capi artiyorsa daha sik
degerlendirilmeli

T5. Izlem hizmefi

o 1. dizey

16. Cozimlenmemis konular

o erken donemde beta blokaijinin roli  kapagin korunmasi da

dahil, cerrahi islemlerin uzun vadeli sonuglar

]
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Transpozisyon-postoperatif (Mustard/Senning)

Kriter

Yorum

1. Giris

® sik rastlanan lezyon — Mustard/Sennings hastalarinin cogu artik

eriskin - 1980lerin ortalarinda, operasyonun yerini arteriyel yer
degistirme ald

2. Sagkalim-eriskin yasam

o erken mortalite sk e aritmi/ani 6lim riskiyle birlikte SaV
yetmezligi nedeniyle gec morbidite/mortalite ciddi dizeyde

3. Hemodinamik konular

* intra-atriyal baffle obstriksiyonu (sistemik ve pulmoner vendz,
Mustard'da, Senning’e gore daha sik e trikispit regirjitasyonu/
SaV yetmezligi gdrece nadir fakat erken tanimlanmasi énemli

4. Aritmi/atim hizinin diizenlenmesi

o izlemde Holter ile sins ritminin giderek kaybolmasi ¢ yavas
junctional ritm nadiren hizin dUzerﬁenmesini gerektirir

* fasiaritmiler (egemen olarak atriyal flatter), gec ani 8lim
insidansinin yoksek olmasi ile iliskili o antiaritmik ilaclar
kullaniliyorsa pil uygulanmasi gerekebilir

5 Incelemeler EKG ® temel ritim ile {junctional] SaVH

Akciger grafisi * kardiyomegalide yararli ® pulmoner vendz
obstriksiyon

EKO/TOE o ventrikul islevi/trikispit regirjitasyonu igin
TTE
* baffle islevine iliskin kuskular varsa TOE
yapilmali

Kateterizasyon ® girisim ve yeni baslayan belirtilerin

egerlendirilmesi icin
MRG o TOE yapillabiliyorsa nadiren gerekli
Holter ® gizli aritmi ¢ SD"yi dngdrmez

* egzersiz foleransi ¢ aritminin

Egzersiz testi
degerlendirilmesi

Ek incelemeler o elektrofizyolojik inceleme/yanitsiz afriyal

aritmilerde radyofrekans ablasyon

6. Girisim icin endikasyonlar

* haffle obstriksiyonu e baffle kagaklari e trikispit kapakta islev
bozuklugu © SaV yetmezligi

7. Girisim secenekleri

¢ yolun obstriksiyonunda balon/stent "¢ battle kacaklari icin
franskateter kapatma © trikispit kapak/replasman ¢ arferiyel
switch gecis (pulmoner artere bant uygulanmasi)

8. Tedaviden sonra akibet

. tglirtﬂer veya belirgin hemodinamik bozukluk olmasa da ani 8lim
riski

9. Endokardit

o tiim olgularda profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/
yineleme/fetal

* olgularin goFundc gebelik kontrendike degil e gebelik boyunca
SaVislevini izleyin e dogum kontroline iliskin bir sorun yok
® SaV islevi izerinde uzun vadede etkisi bilinmiyor

Yineleme/genetik

* bijyik arterlerin transpozisyonunda ailesel yineleme nadir

12. Sendromlar

* yok

13. Spor/fiziksel aktivite

o genellikle normal aktiviteler ¢ maksimal egzersiz toleransinin
azalmis olmasi olast

14. Sigorta o kategori 3
15, [zlem araligi ® yillik
16. |zlem hizmeti o 1. diizey

17. Coziimlenmemis konular

o ani 8lum icin risk degerlendirmesi © sistemik SaV/trikispit
kapagin kaderi ® endikasyon/konversiyon/fransplant stratejileri
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Konijenital dizeltilmis transpozisyon

Kriter

Yorum

1. Girig

* nadir lezyon ¢ Eenellikle diger anormalliklerle iliskili
o dekstrokardi ile birlikte ortaya cikabilir

2. Sagkalim-eriskin yasam

® eriskin yasama ulasmak olagan @ ek lezyonlar olagan {VSD,
PS, sol AV kapak regirjitasyonu) akibeti belirler

3. Hemodinamik konular

* V3D ve PS ile siyanoz @ V3D var, PS yoksa pulmoner damar
hastaligr e sistemik AV kapak regirjitasyonu ile birlikte sistemik
ventrikuler yetmezlik o sistemik ventrikiler islev bozuklugu olmadan
sevk edilmeli

4. Aritmi/atim hizinin dizenlenmesi

* spontan tam kalp blogu (yilda %2) ve cerrahi sonrasi kalp blogu
¢ morfolojik SoV’dpe endokardiyal pil uygulamasi © afriyal arifmﬁer
olagan ¢ sistemik ventrikiler islev bozuklugu ile birlikte ventrikiler
aritmiler ¢ paradoksik embolus olasiligi varsa epikardiyal pil

uygulomasi

5. Incelemeler

EKG ® ritim

Akciger grafisi | ¢ baslangicta ® ek lezyonlar icin izlem
* kardiyomegali

EKO/TOE o sistemik ventrikilun biytklogu ve islevi
¢ sol AV kapagin morfolojisi ® ek lezyonlar

Kateferizasyon | ¢ pulmoner hemodinamikler ve ek lezyonlarin

anatomisi icin
MRG * nadiren gerekli
Holter * gizli aritmi saptanabilmesi icin

o cerrahinin zamanlamasinda yararli ¢ oksimetri

Egzersiz testi
* egzersiz tolerans!

Ek incelemeler | o ventrikil islevi icin bazen MUGA
(Radyoniklit ventrikilografi)

6. Girisim icin endikasyonlar

* +> orfa derecede sistemik AV kapak re?Uriitasyonu * onemli ek
lezyonlar ® belirtilerle seyreden tam AV blok, ileri derecede
bradikardi veya kronotropik yetersizlik varsa pil uygulamasi

7. Girisim secenekleri

o kapak degistirilmesi ® pulmoner artere bant uygulanmasi

8. Tedaviden sonra akibet

o sistemik ventrikiler islev bozulmadan énce sol AV kapak
degistirilirse iyi_® atriyal aritmiler olagan

9. Endokardit

® tiim olqularda profilaksi

10. Gebelik /dogum kontrolu/
yineleme/fetal

o belirti yoksa gebelik kontrendike degil ® ventrikiler islevi ve
ritmi izleyin © sistemik ventrikiler islev Uzerindeki uzun vadeli
etkileri bilinmiyor ® siyanoz/pulmoner hipertansiyon varsa
dstrojen iceren dogum Kontro| Eopmdon kacinin

11. Yineleme/genetik

o %4

12. Sendromlar

* yok

13. Spor/tiziksel aktivite

* edlence amacli aktivitelerde kisiflama yok

14. Sigorta

o olgularin cogunda kategori 3

15. Izlem araligs

o yillik, EKO, egzersiz testi+Holter ile

16. Izlem hizmeti

o 1. dizey (operasyondan dnce ve sonra)

17. Cozimlenmemis konular

* V5D ve PSnin Klasik onarimina karsilik “cift yerdegistirme’

(double switch)

]
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8 Avrupa’da ileriye Déniik Gelismeler Konusunda Oneriler
8.1 Ozet

Bu calisma grubu, konjenital kalp hastaligr olan ve giderek sayisi artan
yetiskinlerin tanimlanmasi, gereksinimlerinin belirlenmesi ve bu kisilere hizmet
sunulmasi i¢n tekliflerin hazirlanmasi amacini giitmektedir. Temsilcileri, Avrupa,
Kanada ve Amerika Birlesik Devletleri’'nden secilmistir; ciinki bu kisiler, bu
konuda kendi ilkelerinde oncilik etmis ve dnceki kilavuzlarin hazirlanmasina
katkida bulunmuslardir. Konunun, ‘gelismekte olan bir uzmanlik’ oldugu
bilinmektedir ve hizla yeni bilgilerin edinilmesi olasidir. Sadece bu konuda
uzmanlasmis birimleri ve tanimlanmis sevk baglantilar olan kapsamli ve
hiyerarsik bir hizmet agina acilen gereksinim vardir. Bu rapor, Avrupa
ulkelerindeki saglik sistemleri tarafindan uyarlanmasi ve daha da gelistirilmesi
gereken bir cerceve sunmaktadir. Yakin zamanda, eriskinlerde konjenital kalp
hastaligi olgularinin sayisi, cocuklardakini 6nemli 6lcide asacak ve giderek
artmaya devam edecektir. Bu raporun igeriginin, hastalarin, yeterli eleman ve
mali destege sahip uzmanlasmis birimlerde yonetilmesine olanak taniyacak ve
cocukluklarinda saglanan miskemmel diizeydeki saglik hizmetini almaya devam
etmelerini saglayacak yatirimlarin yapilmasini tesvik edecegini umuyoruz.

8.2 Ozel 6neriler

1. Hastalar, erskin saghk hizmetine, 16-18 yaslari arasinda nakledilmelidir.
2. Bu sireci kolaylastrmak icin, 12-16 yas arasindaki hastalara hizmet veren
bir gecis birimi olmalidir.

3. Cocuk kardiyolojisi ve eriskin kardiyolojisi birimlerinin her birinde, yetiskin
konjenital kalp hastaligi birimine sevk islemini tanimlayan kurallar olmalidir.
4. Konjenital kalp hastaligr olan yetiskinler icin, uzmanlasmis bélgesel birimler
tarafindan, hiyerarsik bir hizmet sunum sistemi koordine edilmelidir.
5. Bu bdlgesel birimlerden, multidisipliner gretim ortamlarinda yer alan eriskin
kardiyolojisi programlarinda séz edilmelidir.

6. Uzmanlasmis birimler, kompleks konjenital kalp hastaligi olan hastalarin en
iyi kosullarda incelenmesi ve tedavi edilmesi icin tam donanimli ve yeterli
elemana sahip olmalidir.

7. Uzmanlasmis birimde gerekli olan hizmet dizeyi tanimlandiktan sonra,
hastalara ya sadece uzmanlasmis birimde bakilmali (1. dizey), ya uzmanlagmis
birim ve egitilmis yerel kardiyoloji birimi birlikte hizmet sunmali (2. dizey) ya
da yerel birimler izlem yapmalidir (3. dizey).

8. Izlem planlar hasta, hastayla ilgilenen birinci basamak hekimi ve yerel
kardiyoloji birimleri ile agik¢a paylasiimalidir. Hastalara, durumlari ile ilgili
kilit bilgileri, tedavilerini ve akibetlerine iliskin konulari ve izlem planlarini igeren
bir ‘saglik pasaportu’ verilmelidir.

9. Konuya ‘ilgi” duyan uzmanlasmis elemanlarin ve kardiyologlarin egitim
programlari tanimlanmali ve uygulamaya koyulmalidir.

10. Uzmanlarin yaphgi incelemelerin, girisimsel kateterizasyonlarin ve cerrahi
islemlerin ¢ogu, uzmanlasmis birimde gerceklestirilmelidir.
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11. Uzmanlasmis merkezler, arastirma icin kapsamli bir ulusal veritabani
olusturma ve egitim konularinda bir cerceve sunmalidir.

12. Uzmanlasmis merkezlerin elemanlari, ibbi ve psikososyal yénetim konusunda
beceriye sahip olmalidir.

13. Konjenital kalp hastaligr olan yetiskinlere saglik hizmeti sunulmasi ve
elemanlarin egitilmesi, mumkin oéugunco, Avrupa Kardiyoloji Dernegi
tarafindan standardize ve koordine edilmelidir.

9 Avrupa Kardiyoloji Dernegi Calisanlar:
Alan Howard, Yoénetim Kurulu Baskani

Keith McGregor, Bilimsel Yonetici

Veronica Dean, Uygulama Kurallar Koordinatéri

Dominique PoumeyrolJumeau, Uygulama Kurallar Yardimeisi

Tesekkir .

Calisma Grubu Uyeleri, Middlesex Hastanesi, Londra, Birlesik Krallik’ta bulunan
Yetiskinler Konjenital Kalp Hastaligi Birimi‘nde Konsiltan Anestezist olan Dr.
Matthew Barnard’a, 5. bélimdeki katkilarindan dolayi tesekkir eder.
Great Ormond Street Hastanesi, Londra, Birlesik Krallik'ta bulunan Kardiyotorasik
Birim'de Arastirma Koordinatéri olan Paula Hurley’e, bu Calisma Grubu
raporunun koordinasyonu, icerigi ve hazirlanmasi Konusundo yorulmadan
calismis olmasi nedeniyle en icten tesekkirlerini sunar.

Ayrica, bize, degeri dlcilemeyecek kadar cok 6nerilerde bulunmus olan
meslektaslarimiza, hastalarimiza ve hastalarimizin ailelerine tesekkir etmek
isteriz.
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