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KONJENİTAL KALP HASTALIKLARI

• Kardiyovasküler yapı veya fonksiyonlarda doğumda var olan anormal 
durumlar, konjenital kalp hastalığı olarak tanımlanır.

Normal bir yapının, embriyonik gelişiminin bozulmasından veya bir sonraki evreye ilerleyememesinden dolayı 
hastalık tablosu gelişir.

Doç. Dr. A
li ATAŞ



KONJENİTAL KALP HASTALIKLARININ SIKLIĞI

• Konjenital kalp hastalıkları, canlı doğanların 
%0.8’de görülür. 

• Prematürelerde ise bu oran PDA hariç %2’dir.  

• Asemptomatik olabileceği gibi  ölümcül de 
olabilir.Doç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Bilinen genetik sendrom olmaksızın bir kardeşte konjenital kalp hastalığı varsa tekrarlama olasılığı yaklaşık %2, iki kardeşte varsa %10, babada varsa %2, annede varsa yaklaşık % 10 civarındadır.Congenital heart disease occurs in approximately 0.8% of live births.



KONJENİTAL KALP HASTALIKLARINDA ETYOLOJİ
• KKH’da çoğunun etiyolojisi multifaktöryel olmakla birlikte kromozom hastalıkları, 

tek gen defektleri, teratojenler ve annenin metabolik hastalıklar yanında çevresel 
faktörler de  olabilir.

• Kromozomal anormallikler: 
• Trizomi13, 18 de %90 üzerinde KKH, 
• Trizomi 21 de % 50 KKH, 
• Turner sendromunda % 40’ında KKH olduğu gösterilmiştir. 

• Multifaktöryel etyoloji: 
• Gebelikte geçirilen enfeksiyonlar,
• Alınan ilaçlar, 
• Alkol alımı,
• Radyasyona maruz kalma,
• Ailevi bir yoğunlaşma dikkati çeker. 
Doç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Bilinen genetik sendrom olmaksızın bir kardeşte konjenital kalp hastalığı varsa tekrarlama olasılığı yaklaşık %2, iki kardeşde varsa %10, babada varsa %2, annede varsa yaklaşık% 10 civarındadır. Although most cases of congenital heart disease are multifactorial, somelesions are associated with chromosomal disorders, single genedefects, teratogens, or maternal metabolic disease
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TERATOJEN AJANLARA BAĞLI KARDİYOVASKÜLER DEFEKTLER

• ASD: atrial septal defekt
• VSD: ventriküler septal defekt
• PS: pulmoner stenoz
• KoA: Aort koartasyonu
• FT: Fallot tetralojisi
• PDA: patent duktus arteriozus
• BAT: Büyük arter transpozisyonu
• PPT: Periferik pulmoner stenoz

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
ECD, endocardial cushion defect



KONJENİTAL KALP 
HASTALIKLARI

Kliniği belirleyen: 

• Defektin büyüklüğü, 

• Kalp boşlukları ve büyük damar 
arasındaki basınç farkları, 

• Periferik vasküler direnç ve sistemik 
direncin pulmoner vasküler dirence 
oranıdır.

1. Siyanoz var/yok
2. Pulmoner vasküler görüntü 

normal/artmış/azalmış
3. EKG de hipertrofi bulguları

• EKO
• Kardiyak CT veya MRI
• Kardiyak kateterizasyon  ile tanı konur

Doç. Dr. A
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KKH Tarama:

Yenidoğanların ilk 24-48 saatinde, pulse oksimetre ile 

sağ el veya ayaklardaki

saturasyonunun %90-94 olması durumunda 

acil ekokardiyografi yapılması gerekir. 

Herhangi bir lokalizasyonda saturasyon <95 veya sağ el ve ayak arasında saturasyon farkı %3’den 
fazlaysa test bir saat sonra tekrarlanır. Yine pozitif ise bir saat sonra yine tekrarlanır. Sebat ediyorsa EKO 
yapılır. Doç. Dr. A

li ATAŞ



KKH DEĞERLENDİRME
• Anamnez

• Yakınmaları, öyküsü, geçirdiği 
girişimler

• Klinik fizik muayene
• Fizik görünüm, 
• Arteriyel ve juguler venöz nabız, 
• Prekordiyal palpasyon ve 

oskültasyon
• Laboratuar tetkikleri

• Telekardiyografi
• EKG,
• EKO kardiyografi, 
• Kardiyak CT veya MRI
• Kardiyak kateterizasyonDoç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Prenatal doğru tanı uzmanlaşmış merkezlerde % 90 civarındadır. A pulse oximetry saturation<90% in the right hand or either foot requires urgent echocardiography.



Asiyanotik KKH
• Sol sağ şant

• Pulmoner kan akımı artmış 
• VSD
• ASD
• PDA

• Obstruktif, stenotik
lezyonlar

• Pulmoner kan akımı artmamış 
• Aort stenozu
• Pulmoner stenoz
• Aort koartasyonu

• Siyanotik KKH
• Sağ-sol şantlı

• Fallot tetralojiis
• Triküspid atrezisi

• Büyük arter transpozisyonu
• Trunkus arteriosus
• Total pulmoner venöz dönüş 

anomalisi

KONJENİTAL KALP HASTALIKLARINDA (KKH) SINIFLAMA

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Ebstein anomalisi:Triküspit kapağın anterior yaprakçığı(leaflet) normal yerinde iken, posterior ve septal yaprakçık yapışık halde sağ ventrikülün apikal kısmında bulunur. Bu kapak yapısı regürjitasyona neden olabileceği gibi stenotik yada imperfore de olabilmektedir. Ebstein Anomalisi kısaca triküspit kapak dokusu ve bağlantılarının sağ ventrikül apeksine doğru anormal şekilde yapışması ile karakterize, seyrek görülen bir anomalidir. 



KKH KLİNİK ve KOMPLİKASYONLAR

• Enfektif endokardit
• Kalp yetersizliği
• Aritmiler 
• Hipoksik krizler
• Beyin apsesi

• Görülme sıklığı %2,  
• Mikroembolilere bağlı oluşur.

• Büyüme-gelişme geriliği
• Anemi 
• Polisitemi (eritrositoz)

• Hipoksemiye sekonder, Hct >%60
• Siyanoz 

• Pulmoner kan akımı ve şağ-sol şantın
miktarı belirler.

• Hippocrates parmağı (tambur çomağı 
şeklinde parmak, Clubbing)

• Pulmoner hipertansiyonDoç. Dr. A
li ATAŞ



Hippocrates parmağı 
(Tambur çomağı parmağı,  Clubbing)

Doç. Dr. A
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Hippocrates parmağı 
(Tambur çomağı 
parmağı = Clubbing)
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VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT 
(VSD)
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VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT

• En sık görülen KKH’dır. (Tüm KKH vakaların %25’ini oluşturur)

• Sol ve sağ ventrikülü ayıran bölümün herhangi bir yerinde, 
bir ventrikülden diğerine kanın geçmesine imkan veren bir 
veya daha fazla açıklığın bulunmasıdır.

ANATOMİK TİPLERİ

• Perimembranöz tip (% 67)

• Musküler tip (% 15) -------------->   Spontan kapanma sıktır. Doç. Dr. A
li ATAŞ



VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT: Semptomlar

• Kliniği belirleyen pulmoner resiztans ve akımın, sistemik rezistans ve 
akıma oranları ki bunu da belirleyen majör etken defektin
büyüklüğüdür. 

• Büyük defektlerde bile yenidoğan döneminde asemptomatik olabilir 
(Pulmoner vasküler direnç yüksek olduğundan). 

• Ancak 6-8. haftalarda pulmoner vasküler rezistans azalacağı için 
şantın miktarı artar ve semptomlar ortaya çıkar. Doç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Large VSDs are not symptomatic at birth because the pulmonary vascular resistance is normally elevated at thistime. As the pulmonary vascular resistance decreases over the first 6-8 weeks of life, the amount of shunt increases, and symptoms may develop.Pumoner vasküler rezistans/Sistemik vasküler resistans =1:1 olduğunda  siyanoz görülmeye başlar ( Eisenmenger Sendromu). Önceleri eforla, daha sonra devamlı siyanoz görülür.Şantın büyüklüğü: Qp/Qs<1.5 asemptomatik, >2 olduğundak klinik ortaya çıkar. 



VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT: Semptom ve bulgular
• Küçük izole defektler (< 5mm) asemptomatiktir. Fakat üfürüm 

duyulabilir. 
• Daha büyük defektli çocuklarda (>10 mm) semptomlar 3-12 

haftalarda ortay çıkar. 

• Dispne, Taşipne, Çarpıntı, Terleme fazlalığı gibi kalp yetersizliği semptomları 
görülür.

• Gelişme gerilği
• Sık akc enfeksiyonları

• Eisenmenger sendromu oluştuğunda ise siyanoz görülür. Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Large VSDs are not symptomatic at birth because the pulmonary vascular resistance is normally elevated at thistime. As the pulmonary vascular resistance decreases over the first 6-8 weeks of life, the amount of shunt increases, and symptoms may develop.Pumoner vasküler rezistans/Sistemik vasküler resistans =1:1 olduğunda  siyanoz görülmeye başlar ( Eisenmenger Sendromu). Önceleri eforla, daha sonra devamlı siyanoz görülür.Şantın büyüklüğü: Qp/Qs<1.5 asemptomatik, >2 olduğundak klinik ortaya çıkar. 



VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT: Semptom ve bulgular

• Tipik bulgu pansistolik üfürüm olup sol sternum alt kenarı boyunca 
en iyi duyulur. 

• S2 sabit çiftleşmesi

• Trill duyulabilir. 

• Apekste mid-diastolik üfürüm duyulabilir. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Large VSDs are not symptomatic at birth because the pulmonary vascular resistance is normally elevated at thistime. As the pulmonary vascular resistance decreases over the first 6-8 weeks of life, the amount of shunt increases, and symptoms may develop.Pumoner vasküler rezistans/Sistemik vasküler resistans =1:1 olduğunda  siyanoz görülmeye başlar ( Eisenmenger Sendromu). Önceleri eforla, daha sonra devamlı siyanoz görülür.Şantın büyüklüğü: Qp/Qs<1.5 asemptomatik, >2 olduğundak klinik ortaya çıkar. 



VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT: Tanı
Gögüs grafisi:
• Küçük VSD’de normal bulgular

• Sol-sağ şant yüksek ise;
• Sol ventrikül ve atriumda genişleme
• Sol ventrikül hipertrofi bulguları
• Kardiyomegali (Kardiyo-torasik oran artmıştır)
• Pulmoner arterlerde belirginleşme
• Sağ ventrikülde genişleme

Kardiyomegali, pulmoner arter 
köklerinde beliginleşme

Doç. Dr. A
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VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT: Tanı
EKG:
• Biventriküler hipertrofi bulguları gözükür. 
• Sol atrium genişlemesine ait çentikli P dalgası 

görülür. 

Doç. Dr. A
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VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT: Tanı
• Ekokardiografi ve Kateterizasyon

• Tanıyı kesinleştirmek

• Şant miktarını hesaplamak  (Qp/Qs)

• Pulmoner basınç ve sistemik  basınç değerlerini hesaplamak (PVR/SVR)

• Oksijenizayon düzeyini hesaplamak

Doç. Dr. A
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VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT: Tedavi
• VSD’lerin 1/3  ilk 1-2 yılda kendiliğinden kapanır.  

• Küçük musküler defeklerde bu oran %80’lere ulaşır. 

• Küçük, izole, hemodinamik açıdan önemsiz VSD’lerin cerrahi kapatılması önerilmemektedir??
• Medikal: 

• Endokardit profilaksisi
• Kalp yetmezliği vakalarında diüretikler, digoksin ve afterloadu azaltıcı tedavi seçenekleri kullanılabilir.

Cerrahi /Transkateter kapatma
• Büyük defetler
• Gelişme geriliği olanlar
• Pulmoner hipertansiyon gelişiyor ise (6-12 ay)
• 2 yaşından büyük ve Qp/Qs >2 iseDoç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
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VENTRİKÜLER SEPTAL DEFEKT: Prognoz

• Primer cerrahi tedavinin prognozu iyidir. 
• Uzun süreli komplikasyonlar nadirdir. 
• Operasyon sonrası gelişme geriliği genellikle ilk bir yılda düzelir. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları




Sınıflama
1. Ostium sekundum tipi ASD (en sık %80)
2. Ostium primum tipi ASD (parsiyal atrioventriküler)
3. Sinus venosus (en az sıklıkta)

Atriyal Septal Defekt 
(ASD)

Tanım:
Atriyumları birbirinden ayıran bölmenin çeşitli 
yerlerinde yapısal eksikliklerin/defektlerin
bulunmasıdır.

• İkinci en sık konjenital kalp hastalığıdır. 
• KKH’nın %10’unu oluşturur.

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
An ostium secundum defekt in the region of the fossa ovalis is the most common form of ASDIsolated secundum ASDsaccount for ≈7% of congenital heart defekts.Erişkinlerde rastlanan konjenital kalp hastalıkları arasında biküspid aortadan sonra ikinci en sık hastalıktır.PATOFİZYOLOJİSoldan sağa gerçekleşen şant akımı nedeniyle sağ ventrikülün diyastolik yüklenmesine ve pulmoner kan akımının artışına neden olur. Pulmoner kan akımının artışı giderek akc damarlarında organik değişikliklere ve pulmoner hipertansiyona yol açar. 



ASD Semtomatoloji ve Muayene Bulguları

Klinik• Genelde asemptomatiktir. 
• Sık akc enfeksiyonu 
• Gelişme geriliği ve egzersis

intoleransına neden olabilir.
• Kalp yetmezliğine yol açabilir. 

• Sağ ventrikül aktivitesi artışı 
(palpasyonda sol alt sternum kenarı boyunca)

• Sabit ikinci ses çiftleşmesi
• P2 sertleşmesi
• Pulmoner alanda sistolik ejeksiyon

üfürümü
• Mid-diastolik üfürüm 

Doç. Dr. A
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ASD

• Radyolojik İnceleme
• Sağ ventrikül genişlemesi 
• Sağ atrim genişlemesi
• Ana pulmoner arter ve dalları 

genişlemiş̧,
• Kardiyomegali

• EKG
• Sağ ventrikül yüklenme bulguları 

görülebilir. rsRʹ   paterni görülür. 

• Ekokardiogram
• Sağ̆ ventrikül genişlemesi, 
• Eko ile defektin yeri boytu görülebilir. 

Kardiyotorasik oran artmış 
Sağ atrium duvar genişlemiş

Doç. Dr. A
li ATAŞ



ASD TEDAVİ
• Transkateter veya cerrahi  

kapatma.

• Önerilen elektif kapatma 
zamanı:1 yaş sonrası ile okul 
öncesi dönemdir. 

• Tedavi edilmeyen vakalarda:
• Pulmoner hipertansiyon 
• Kalp yetersizliği 
• Aritmiler 
• Pardoks emboliler gelişebilir. 

• Küçük ve orta ostium sekundum
tipi defektler zamanla küçülebilir 
ve kapanabilir.  3 yaşına kadar 
ciddi oranda şant olan vakalarda 
kapatma önerilir. 

• Küçük defektler tedavisiz 
izlenebilir.  

• İzole sekundum tipi ASD de 
infektif endokardit proflaksisi
önerilmemektedir. Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Transcatheter or surgical device closure is advised for all symptomatic patients and also for asymptomatic patients with a Qp : Qs ratio of at least 2 : 1 or those with right ventricular enlargement. The timing for elective closure is usually after the 1st yr and before entry into school.In patients with small secundum ASDs and minimal left-to-right shunts without right ventricular enlargement, the consensus is that closure is not required.Small- to moderate-sized ASDs detected in term infants may close spontaneously.



PATENT DUKTUS ARTERİYOZUS
Aort kavsinin arka alt yüzünde sol subklavya
arterinin hemen karşısına veya biraz distaline
rastlayan bölgeden pulmoner arter bifurkasyon
bölgesine veya sol pulmoner artere uzanır.

Tüm konjenital kalp hastalıklarının % 10’ini oluşturur.Doç. Dr. A
li ATAŞ



• İntrauterin dönemde ductus arteriozus (DA) kanın akc’e uğramadan sistemik 
dolaşıma katılmasını sağlar. 

• Doğumdan sonra pulmoner vaskuler rezistansın azalmasını takiben bu 
fonksiyona gerek kalmaz ve normalde doğumdan kısa bir süre sonra (sıklıkla 
72 saat içinde) çoğunlukla da birinci haftada kapanır. 

• Duktus arteriozusun kapanmamasına patent ductus arteriozus (PDA) diyoruz.

• PDA Kız, Erkek oranı 2:1 

• Maternal rubella ile ilişkilidir. 

PATENT DUKTUS ARTERİYOZUS

Doç. Dr. A
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• Prematürelerde sık görülür (DA’u oluşturan kaslar yüksek PO2 ye daha düşük 
yanıt verdikleri için)

• PDA 1 haftadan fazla devam eden prematürelerde DA’un yapısı normaldir. O 
nedenle  farmakolojik veya spontan kaptma gerekmeyen infantlarda spontan
kapanma olabilir. 

• PDA 1 haftadan fazla devam eden term bebeklerin DA’larındaki mukoid
entdotelial tabaka ve muscular media yetersizdir. O nedenle spontan
kapanma nadirdir. 

PATENT DUKTUS ARTERİYOZUS

Doç. Dr. A
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• Sağ ventrikül çıkışının stenotik veya atrezik olduğu durumlarda 

pulmoner akımın sağlanması ,

• Aort koartasyonunda, ise  sistemik dolaşımın devam etmesi açısından

Duktus arteriozuzun açık kalması kritiktir. 

PATENT DUKTUS ARTERİYOZUSUN AÇIK KALMASI 
GEREKEN DURUMLAR

Doç. Dr. A
li ATAŞ



PATENT DUKTUS ARTERİYOZUS: KLİNİK
Klinik PDA’nın büyüklüğü ile orantılıdır. 
Küçük PDA’lar asemptomatiktir. 
Büyük PDA’larda sistemik vasküler basınç pulmoner artere, sağ atriuma ve sağ 
ventriküle yansır. Bunun sonucu pulmoner vasküler hastalık gelişebilir. 
Kalp yetmezliği bulguları olabilir

• Gelişme geriliği
• Eforda nefes darlığı
• Kolay yorulma
• Akciğer infeksiyonlarının sıklığında artış.Doç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
FİZYOPATOLOJİYüksek basınçlı aortadan düşük basınçlı pulmoner�artere sürekli kan akar.Akciğer kanlanması ve oradan sol kalbe dönüş artar.Sol ventrikül hacim yüklenmesi, genişleme ve�hipertrofisi olur.Şant yüksekse sol kalp yetersizliği gelişir.�



PATENT DUKTUS ARTERİYOZUS: FİZİK MUAYENE BULGULARI

• Nabız basıncı artar => Sıçrayıcı nabız (Corrigan nabız)
• Sol klavikula ve sol sternum kenarından aşağı doğru yayılan devamlı 

üfürüm /trill
• Mitral kapaktan geçen kanın fazla olması nedeniyle mid-diastolik üfürüm
• S2 çiftleşmesi
• [PA=Sistemik] basınç olduğunda üfürüm kaybolur fakat pulmoner 

hipertansiyon bulguları devam eder.
• Şantın tersine döndüğü vakalarda diferansiyel siyanoz görülür.

Doç. Dr. A
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• Radyografide:
• Pulmoner arterlerde beliginleşme
• Kardiyomegali

• EKG:
• Küçük şantlarda normal olabilir. 
• Şant büyük ise sol ventrikül hipertrofisi veya 

biventriküler hipertrofi görülür. 

• Ekokardiografi
• Kardiyak kateterizasyon

PATENT DUKTUS ARTERİYOZUS: TANI

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
İki boyutlu incelemede sol kalp boşluklarında genişlemeDoppler ile aortadan pulmoner artere şant akımı.�PA oksijen miktarı RV’den % 1.5-2 volüm daha�yüksek. Kateterin pulmoner arterden aortaya geçişiSol ön oblik ve sol lateral aortografide duktusdan�geçişin görüntülenmesi.



• Term bebeklerde birkaç haftadan sonra spontan kapanma nadir.

• Kalp yetmezliğinden korunmak için diüretikler yararlı olabilir. Ancak nihayetinde 
kapatılmaları gerekir. 

• İndometasin, ibuprofen tedavisi ile kapatma denenebilir.

• Kateter (coil embolizasyon) veya cerrahi yolla PDA kapatılması
• Mortalite <%1

• Pulmoner hipertansiyon girişim için kontrendikasyon oluşturmaz. 

• Tedaviden sonra da sistolik fonksiyonel üfürüm devam edebilir (dilate pulmoner arterdeki türbülans akım 

nedeniyle). 

PATENT DUKTUS ARTERİYOZUS: TEDAVİ

• Duktus plazma PgE1düzeylerine çok hassastır.

• PgE1 infüzyonları ile duktus açık tutulabilir.

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
İki boyutlu incelemede sol kalp boşluklarında genişlemeDoppler ile aortadan pulmoner artere şant akımı.�PA oksijen miktarı RV’den % 1.5-2 volüm daha�yüksek. Kateterin pulmoner arterden aortaya geçişiSol ön oblik ve sol lateral aortografide duktusdan�geçişin görüntülenmesi.



PULMONER STENOZ

• Tüm KKH’nın %7-10’nu oluşturur.
• Kanın sağ ventrikülden pulmoner arter sistemine geçmesini güçleştiren 

darlıklardır.

• Lokalizasyonuna göre 4’e ayrılır.
1. Valvüler (genellikle VSD ile birliktedir. )
2. Subvalvüler (infundibuler) (genellikle diğer anomalilerle birlikte 

bulunur.)
3. SupravalvülerDoç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Leopard Sendromu:LentiginesEKG abnormalliklerOcular hipertellorizmPulmoner stenozAbnormaliteis of genitalia Reterdation of growthDeafnes 



PULMONER STENOZ
Noonan sendromunda pulmoner 
stenoz (%50) sıktır.

Leopard sendromu ile de birlikteliği 
sıktır.

Alagille sendromu ile birlikteliği 
sıktır.

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Leopard Sendromu:LentiginesEKG abnormalliklerOcular hipertellorizmPulmoner stenozAbnormaliteis of genitalia Reterdation of growthDeafnes 



PULMONER STENOZ: KLİNİK
• Semptom ve bulguların, stenozun derecesi ile değişiklik göstereceğini aklımızda 

bulundurmamız gerekir…

• Hafif ve orta  stenoz vakalarında herhangi bir klinik belirti olmayabilir. 

• Stenoz ciddi düzeyde ise sağ  kalp yetmezliğine neden olur. 
• Egzersiz intoleransı
• Hepatomegali
• Periferal ödem
• Juguler venöz dolgunluk ve venöz pulsasyon tespit edilebilir. 

Kritik pulmoner stenoz varsa (neonatal dönemde) sağ kalp yetmezliğine , foramen 
ovale yolu ile sağ-sol  şant eklenebilir. Bu durumda siyanoz görülür. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ



• Pulmoner sistolik ejeksiyon üfürüm (Pulmoner
odakta)

• Trill palpe edilebilir. 

• S2 çift olarak duyulur. 

• Sert Pulmoner ejeksiyon klik sternumun sol üst 
kısmında duyulur. 

• EKG normal veya hafif sağ ventrikül hipertrofi 
bulguları gösterebilir. 

PULMONER STENOZ:KLİNİK VE LABORATUVAR

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
V1 de T dalgası 6-8 yaşına kadar negatiftir. Pulmoner stenozda bu negatif olması gereken T dalgası pozitif bulunur. Bu voltaj kriterinden bağımsız sağ ventrikül hipertrofisini gösterir. 



PULMONER STENOZ: KLİNİK VE LABORATUVAR

V1 de T dalgası 6-8 yaşına kadar 
negatiftir. 

Pulmoner stenozda bu negatif olması 
gereken T dalgası pozitif bulunur. Bu 
voltaj kriterinden bağımsız sağ ventrikül 
hipertrofisini gösterir. 

• EKG normal veya hafif sağ ventrikül hipertrofi 
bulguları gösterebilir. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
V1 de T dalgası 6-8 yaşına kadar negatiftir. Pulmoner stenozda bu negatif olması gereken T dalgası pozitif bulunur. Bu voltaj kriterinden bağımsız sağ ventrikül hipertrofisini gösterir. 



PULMONER STENOZ: KLİNİK VE LABORATUVAR

• Radyografide pulmoner 
arterde post stenotik 
dilatasyona bağlı 
pulmoner konusda 
belirginleşme görülür. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ



PULMONER STENOZ: TEDAVİ

• Medikal (asemptomatik vakaların takibi, infektif endokardit profilaksisi)

• Balon valvüloplasti: Hastaların çoğunda ilk tedavi seçeneğidir.  

• Cerrahi tedavi (Kalın, immobil, displastik pulmoner kapaklar için uygun 

tedavi)

• Hastalar belli peryotlarla izlenmelidir. Doç. Dr. A
li ATAŞ



AORTİK STENOZ
• KKH’ın %5’ini oluşturur. 
• Erkek/Kız oranı  3:1
• Aortik stenozun derecesi sıklıkla büyüme ve yaşla artar!

• Formları:
• Valvüler (En sık görülen formdur)
• Subvalvüler (Sıklıkla diğer KKH formları ile birlikte görülür - mitral stenoz, aort koartasyonu gibi - )
• Supravalvüler aort stenozu (en az görülen tiptir, Williams sendromunda görülür)

• Egzersize bağlı ani ölüm nedenleri arasında yer alır. Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
William Sendromu:Düşük IQPeri yüzü (İdiopatik hiperkalsemiAyrıca bu çocuklar konuşkan, seslere hassas, spastik, tırnak hipoplazisi olan, diş anomalileri olan, eklem hipermobilitesi, nefrokalsiznozis, hipotiroidi ve kiloalımı düşük olan hastalardır. 



AORTİK STENOZ
• Williams Sendromu:

- Düşük IQ
- Peri yüzü 
- İdiopatik hiperkalsemi

- Ayrıca bu çocuklar konuşkan, seslere 
hassas, spastik, tırnak hipoplazisi olan, diş 
anomalileri olan, eklem hipermobilitesi, 
nefrokalsiznozis, hipotiroidi ve kilo alımı 
düşük olan çocuklardır. 

- Elastin geni olan 7q11.23 delesyon vardır.Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Peri Yüzü: - tam yüz, geniş alın, düz burun köprüsü, uzun üst dudak yuvarlak yanaklar 



AORTİK STENOZ: KLİNİK BULGULAR
• Klinik bulgular stenozun ciddiyeti ile 

orantılıdır. 
• Sol ventrikül yetmezliği ve düşük 

kardiyak output ile ilgili bulgular 
görülür.

• Solukluk
• Yorgunluk
• Nabız zayıf
• Anjina
• Senkop
• Ani ölüm

• Kardiyomegali
• Pulmoner ödem

• Sistolik üfürüm: Sağda sternumun 
kenar ve üst kısmında duyulur ve boyuna 
doğru yayılır. 

• Trill (incisura jugularis=suprasternal 
çentikte)

• Erken ejeksiyon üfürüm (Apex ve sol 
sternal kenarda)

• S2 çiftleşmesi, şiddetinin azalması 

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Peri Yüzü: - tam yüz, geniş alın, düz burun köprüsü, uzun üst dudak yuvarlak yanaklar 
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• Fizik muayene 

• ECG (Sol ventrikül 
hipertrofi bulguları)

• Voltaj değişiklikleri ve T 
inversiyonu (sol göğüs 
derivasyonlarında)

• Göğüs radyografisinde 
çıkan aortada 
genişleme. 

• Ekokardiyografi
• KateterizasyonDoç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Peri Yüzü: - tam yüz, geniş alın, düz burun köprüsü, uzun üst dudak yuvarlak yanaklar 



AORTİK STENOZ: TEDAVİ
• Balon valvuloplasti
• Cerrahi 
• Bazı vakalarda aortik kapak replesmanı:

• Homograft replesmanlarda kronik antikuagulan tedavi gerekmez. Reoperasyon
gerekir. 

• Mekanik prostetik kapak replesmanlarında kronik antikuagulan gerekir. Reoperasyon
gerekir. 

• Aortopulmoner translokasyon ? (Pulmoner kapak ile aort kapağın yerinin değiştirilmesi)

• Kapak replesmanı yapılanlar hariç uzun süreli infektif endokardit proflaksisi
gerekmez. 

Not: Warfarin teratojeniktir. Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Kapak replesmanında kapaklar çocuğun büyümesine eşlik edemediği için reoperasyon gerekir. Ancak aortopulmoner translokasyon tedavisinde kapaklar büyümeye devam eder. 



AORT KOARKTASYONU

• Tüm konjenital defektlerin % 10’nu oluşturur.

• Değişik derecelerdeki darlık, transfers aortik ark ile 
iliak bufirkasyona arasında herhangi bir noktada 
olabilir. 

• %98’i sol subklavian arterin altında duktus arteriosus
orjinlidir (jukstaduktal koartasyon).

• Erkek/Kız oranı: 2/1’dir.

• Vakaların %70’de bikuspid aortik valv vardır.Doç. Dr. A
li ATAŞ



AORT KOARKTASYONU

Doç. Dr. A
li ATAŞ



AORT KOARKTASYONU: KLİNİK

• Zayıf beslenme 

• Respiraturar distress

• Şok 

• Egzersiz esnasında bacaklarda rahatsızlık, başağrısı ve epistaksis
görülebilri. 

• Klasik olarak femoral nabız zayıf ve gecikmiş alınır. 

• Üst ekstremitelerde hipertansiyon saptanır (>95 Persentil)

• Üst ekstremite kan basıncı alt ekstremite basıncından yüksek 
saptanır…

Doç. Dr. A
li ATAŞ



AORT KOARKTASYONU: KLİNİK

• Üfürüm tipik olarak arkada, sol interskapular alanda en iyi 
duyulur.  duyulur. 

• Kollateraller oluşmuş ise göğüs ön ve arkada, hem sağ hem 
solda sistolodiyastolik üfürüm duyulur. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Normalde femoral nabız, radial nabızdan  erken hissedilir. Aort koartsyonunda ise radial nabızlar daha erken hissedilir. Alt ekstremite kan basıncı, üste ekstremite basıncına göre 10-20 mmHg daha yüksektir. Aort koartsyonunda ise alt ekstremite basıncı üst ekstremite basıncından düşük saptanır. 



AORT KOARKTASYONU: TANI

• Gögüs radyografisinde:

• Pulmoner konjesyon ve kalp boyutunda atma

• Kollateral dolaşıma bağlı kostaların alt 
kenarlarında çentiklenmeler görülebilir. 

• EKG’de hipetrofi bulguları görülebilir.

• Ekokardiyografi

• CT / MRI

• KateterizasyonDoç. Dr. A
li ATAŞ



AORT KOARKTASYONU: TEDAVİ

• İnfant döneminde ve özellikle preductal
ise ductus arteriozusun açık kalması için 
prostaglandin E1 tedavisi verilir. Çünkü 
alt ekstremitenin kanlanması duktus
arteriosus ile sağlanır. 

• İnotropik ajanlar, diüretik ve diğer 
konservatif tedaviler

• Balon anjioplasti/Stent

• CerrahiDoç. Dr. A
li ATAŞ



SİYANOTİK KONJENİTAL KALP 
HASTALIKLARI

Doç. Dr. A
li ATAŞ



SİYANOTİK KONJENİTAL KALP HASTALIKLARI

Siyanoz nedir?
• Deoksijene hemoglobin (deoksihemoglobin= redükte hemoglobin) 

miktarının 5 gr/dL den fazla olması (Oksijen saturasyonu ≤ %85) 
sonucu dokularda mavi-mor renk oluşmasıdır. 

• Ciddi anemi durumunda kolay tespit edilemeyebilir. 

1. Santral siyanoz.
a. Kadiyak
b. Akc

2. Periferik siyanoz

Siyanoz ayırıcı tanısında methemoglobinemiyi düşünmek gerekir.

Methemoglobinemi, methemoglobin düzeyinin %1.5 üzerinde olmasındır. . Konjenital veya akiz olabilir. 
Doç. Dr. A

li ATAŞ



SİYANOTİK KONJENİTAL KALP HASTALIKLARI
Santral siyanozun kardiyak mı, akciğer orjinli mi 
olduğu nasıl ayıt edilir?

HİPEROKSİ TESTİ

Ayrıca üfürüm duyulması kardiyak nedenleri düşündürür.  Göğüs radyografisi de bu ayrımda yardımcı olur.
Ekokardiyografi
Kateterizasyon 

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
 Informal hyperoxia testing (using pulse oximetry) .  An increase in the oxygen saturation by ≥10 percent with administration of 100 percent inspired oxygen suggests a pulmonary cause of cyanosis. 



PULMONER KAN AKIMINA GÖRE SİYANOTİK KKH’LARININ AYRILMASI

Pulmoner kan akımı artmış 
• BAT

• Trunkus arteriosus

• Total anormal venöz dönüş

Pulmoner kan akımı azalmış
• Fallot tetralojisi

• Triküspid atrezisi

• Pulmoner atrezi

Doç. Dr. A
li ATAŞ



FALLOT TETRALOJİSİ

Doç. Dr. A
li ATAŞ



FALLOT TETRALOJİSİ

1. Ventrikül septal defekt (VSD)

2. Pulmoner stenoz

3. Aortanın dekstropzisyonu - Ata binen aorta –

4. Sağ ventrikül hipertrofisi

Konjenital kalp hastalıklarının %10’nu oluşturur.
En sık siyanotik konjenital kalp hastalığıdır.  

Doç. Dr. A
li ATAŞ



FALLOT TETRALOJİSİ: KLİNİK BULGULAR
• Klinik bulgular pulmoner stenoz düzeyi ile ilişkilidir. 

• Hafif formlarda siyanoz yeni doğan döneminde görülmezken (Asiyanotik / 
Pink Fallot ) daha sonra sağ ventrikül infindubulumunda hipertrofi 
sonucu birkaç ay içerisinde siyanoz ortaya çıkar. 

• Sağ ventrikül çıkışının ciddi dar olduğu vakalarda siyanoz hemen ortaya 
çıkar. Bu vakalarda kanı pulmoner akım ductus arteriosus yolu ile sağlanır.  
Ductus arteriosusun birkaç saat ve günde kapanması sonucu ciddi siyanoz 
ve dolaşım kollapsı gelişebilir. Doç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
When the ductus begins to close in the 1st few hr or days of life, severe cyanosis and circulatory collapse may occur.Paroxysmal hypercyanotic attacks (hypoxic, “blue,” or “tet” spells)are a particular problem during the 1st 2 yr of life. The infant becomeshyperpneic and restless, cyanosis increases, gasping



FALLOT TETRALOJİSİ: KLİNİK BULGULAR
• Siyanozu devam eden çocuklarda:

• Gri sklera
• Çomak parmak (clubbing) gelişir. 

• Tedavisi geciken çocuklarda:
• Egzersiz dispnesi

• Çömelme atakları –fiziksel aktivite 
durumlarında-

• Paroksismal hipersiyanotik ataklar – hipoksik 
veya tet spell –

• Gelişme geriliği

Paroksismal hipersiyanotik ataklar 
– ‘’hipoksik’’ veya ‘’tet’’ spell –

• Hiperpene
• Huzursuzluk 
• Ciddi siyanoz
• Derin iç çekmeleri –gasping-
• Senkop 

• Genellikle yaşamın birinci yılında görülmeye 
başlanır. Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları




FALLOT TETRALOJİSİ: TANI
Sternumun sol kenarı boyunca üfürüm  ve trill tespit edilir. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları







FALLOT TETRALOJİSİ: TANI

Anteroposterior radyografide:
• RV hipertrofisi nedeniyle apeks kalkık ve 

pulmoner konus çöküktür, kalbin bazali 
dardır).

• Kalbin büyüklüğü normaldir.  

(Holanda ayakkabısı = couer en sabot).

Doç. Dr. A
li ATAŞ



EKG :
• Sağ QRS aksı ve sağ ventrikül hipertrofi 

bulguları görülür. 
• Sağ prekordiyallerde (V1, V2) belirgin 

R dalgası veya RSR’ paterni görülür.

FALLOT TETRALOJİSİ: TANI

Doç. Dr. A
li ATAŞ



EKOKARDİYOGRAFİ

FALLOT TETRALOJİSİ: TANI

Doç. Dr. A
li ATAŞ



KATETERİZASYON /
ANJİOGRAFİ

FALLOT TETRALOJİSİ: TANI

Doç. Dr. A
li ATAŞ



FALLOT TETRALOJİSİ: TEDAVİ

• Tedavinin planlanması sağ ventrikül çıkışına bağlıdır. 

• Ciddi darlıklarda neonatal dönemde acil medikal + 
cerrahi tedavi gerekir. 

• Yenidoğan döneminde ciddi darlığı olan yenidoğanlar, 
ductus arteriosusun kapanmasına bağlı durumları hızla 
kötüleşir. Bu hastalarda prostoglandin-E1 infüzyonu 
(apne yapabilir) yapılmalıdır. 

• Propranolol 0,5-1 mg/kg 6 saatte bir verilmesi (oral) 
siyanotik spelleri azaltır. 

• Genel durumu iyi,  ciddi siyanozu olmayan hastalar 4-6. 
aylarda elektif  koşullarda opere edilir. 

Palyatif : 
• Sistemik-PA şant (Modifiye Blalock-

Taussing)

Düzeltici cerrahi 
• VSD yaması
• İnfundibuler rezeksiyon
• RV çıkış yoluna transannuler yama

• Bakteriyel endokardit proflaksisi tam 
düzelteme operasyonundan 6 ay sonrasına 
kadar devam etmelidir. 

• VSD rezüdüsü kalmış ise endokardit
proflaksisi kesilmez devam eder. 

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Eritropoetin renal korteksteki peritübülar fibroblastlarca sentezlenir. 



FALLOT TETRALOJİSİ:  SİYANOTİK SPELL TEDAVİSİ
1. Çömelme pozisyonunda yatır. 

(diz-dirsek pozisyonu)

2. O2 ver.

3. Morfin SC (Mak: 0.2 mg/kg)

• Gerekirse NaHCO3 verilebilir,

• Fenilefrin iv

• Beta blokör (propranolol) iv  (Mak:0.2 mg/kg)

• Cevapsız vakalarda:  intubasyon + anestezik sedasyon

Paroksismal hipersiyanotik ataklar 
– ‘’hipoksik’’ veya ‘’tet’’ spell –

• Hiperpene
• Huzursuzluk 
• Ciddi siyanoz
• Derin iç çekmeleri –gasping-
• Senkop
• Uzayan spellerde konvulziyon

ve ölüm görülebilir.

• Genellikle yaşamın birinci yılında 
görülmeye başlanır. Doç. Dr. A

li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları




FALLOT TETRALOJİSİ: KOMPLİKASYONLAR

• Polistemi

• Serebral tromboemboli

• Beyin apsesi

• Bakteriyel endokardit

Doç. Dr. A
li ATAŞ

Sunucu Notları
Sunum Notları
Eritropoetin renal korteksteki peritübülar fibroblastlarca sentezlenir. 



BÜYÜK ARTER TRANSPOSİZYONU (BAT)

Doç. Dr. A
li ATAŞ



BÜYÜK ARTER TRANSPOSİZYONU (BAT)

Konjenital kalp hastalıklarının %5’ini oluşturur.

Yeni doğan dönemindeki en sık siyanotik lezyondur. 

Aort sağ ventrikülden, pulmoner arter sol ventrikülden çıkar.

Yaşam; ASD, VSD, PDA ile sağlanır.

Siyanoz

Takipne

VSD varsa üfürüm ve S2 tek duyulur.Doç. Dr. A
li ATAŞ



BÜYÜK ARTER TRANSPOSİZYONU:TANI

• Göğüs radyografisi:
• Pulmoner vaskülarite artmış
• Hafif kardiyomegali, dar mediasten (yumurta benzeri 

görüntü) 

• EKG:
• Sağ aks deviyasyonu ve sağ ventrikül hipertrofisi

• EKO:
• Büyük arterlerin transpozisyonu ve ASD, VSD, PDA

• Kateterizasyon: 
• O2 konsantrasyonları ve basınç ölçümleri

Doç. Dr. A
li ATAŞ



BÜYÜK ARTER TRANSPOSİZYONU:TANI

•PGE1 (Cerrahi öncesi ve sırasında)

•Balon atriyal septostomi

•Cerrahi düzeltme operasyonları

Doç. Dr. A
li ATAŞ



Doç. Dr. A
li ATAŞ
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