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KONJENITAL KALP HASTALIKLARI

» Kardiyovaskuler yapi veya fonksiyonlarda dogumda var olan anormal
durumlar, konjenital kalp hastaligi olarak tanimlanur.

Normal bir yapinin, embriyonik gelisiminin bozulmasindan veya bir sonraki evreye ilerleyememesinden dolayi
hastalik tablosu gelisir.



o
KONJENITAL KALP HASTALIKLARININ SIKLIGI

Table 424-1 | Relative Frequency of Major Congenital
Heart Lesions

LESION % OF ALL LESIONS

Ventricular septal defect 35-30

Atrial septal defect (secundum) 6-8

Patent ductus arteriosus 6-8

Coarctation of aorta 5-7

Tetralogy of Fallot 5-7 | B G WA N

Pulmonary valve stenosis 5-7 * Konjenital kalp hastaliklari, canli doganlarin
Aortic valve stenosis 4-7 %0.8'de go ru | u r

D-Transposition of great arteries 3-5

Hypoplastic left ventricle 1-3

Hizozlastic P—— N K Prematurelerde ise bu oran PDA hari¢ %2'dir.
Truncus arteriosus 1-2

Total anomalous pulmonary venous return 1-2 * Asemptomatik olabilecegi gibi 6limcul de
Tricuspid atresia 1-2 Olablllr.

Single ventricle 1-2

Double-outlet right ventricle 1-2

Others 5-10

*Excluding patent ductus arteriosus in preterm necnates, bicuspid aortic valve,
physiologic peripheral pulmonic stenosis, and mitral valve prolapse.


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.



KONJENITAL KALP HASTALIKLARINDA ETYOLO!JI

« KKH'da ¢cogunun etiyolojisi multifaktoryel olmakla birlikte kromozom hastaliklan,
tek gen defektleri, teratojenler ve annenin metabolik hastaliklar yaninda ¢evresel
faktorler de olabilir.

e Kromozomal anormallikler:

* Trizomil3, 18 de %90 uzerinde KKH,
* Trizomi 21 de % 50 KKH,
e Turner sendromunda % 40’inda KKH oldugu gosterilmistir.

* Multifaktoryel etyoloji:

* Gebelikte gecirilen enfeksiyonlar,
Alinan ilaclar,

Alkol alimi,

Radyasyona maruz kalma,

Ailevi bir yogunlasma dikkati ceker.



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, some
lesions are associated with chromosomal disorders, single gene
defects, teratogens, or maternal metabolic disease




Table 424-2 | Genetics of Congenital Heart Disease: Defects Associated with Syndromes

CARDIOVASCULAR
DISEASE

CHROMOSOMAL LOCATION

GENE(S) IMPLICATED*

COMMON CARDIAC DEFECTS

DiGeorge syndrome,
velocardiofacial syndrome

22q11.2, 11p13p14

TBX1

TOF, I1AA, TA, VSD

Familial ASD with heart block 5q35 NKX2.5 ASD, heart block

Familial ASD without heart 8p22-23 GATAA ASD
block

Alagille syndrome (bile duct 20p12, 1p12 JAGGEDT1, NOTCHZ2 Peripheral pulmonary hypoplasia,
hypoplasia, right-sided PS, TOF
cardiac lesions)

Holt-Oram syndrome (limb 12g24 TBX5 ASD, VSD, PDA
defects, ASD)

Trisomy 21 (Down syndrome) 21g22 Not known AVSD

Isolated familial AV septal 1p31-p21, 3p25 CRELD1 AVSD
defect (without trisomy 21)

Familial TAPVR 4p13-g12 Not known TAPVR

Noonan syndrome
(PS, ASD, hypertrophic
cardiomyopathy)

Ellis—van Creveld syndrome
(polydactyly, ASD)

Char syndrome (craniofacial,
limb defects, PDA)

Williams-Beuren syndrome
(supravalvular AS, branch
PS, hypercalcemia)

Marfan syndrome (connective
tissue weakness, aortic root
dilation)

Familial laterality
abnormalities

12024, 12p1.21, 2p212, 3p25.2,
7934, 15g22.31, 11p15.5, 1p13.2,
10q25.2, 11923.3,17q11.2

aplé

6p12-21.1

7q11.23

15q21

Xq24-2q7, 1942, 9p13-21

PTPN11, KRAS, SOS1, RAF1,
BRAF, MEK1, HRAS, NRAS,
SHOCZ, CBL, NF1

EVC, EVC2

TFAPZB

ELN (Elastin)

Fibrillin

ZIC3, DNAI1

PS, ASD, VSD, PDA,
cardiomyopathy

ASD, common atrium
PDA

Supravalvar AS, peripheral PS

Aortic aneurysm, mitral valve
disease

Situs inversus, complex
congenital heart disease

Turner X Not known Coarctation of the aorta, Aortic
stenosis

Trisomy 13 (Patau syndrome) 19 Not known ASD, VSD, PDA, valve
abnormalities

Trisomy 18 (Edwards 18 Not known ASD, VSD, PDA, Valve

syndrome) abnormalities

Cri du chat 5p15.2 CTNND2 ASD, VSD, PDA, TOF

Cat eye 22g11 Not known TAPVR, TOF

Jacobsen 11923 JAM-3 HLHS

Costello 11p15.5 HRAS PS, hypertrophic cardiomyopathy,
arrhythmias

CHARGE 8p12, 7g921.11 CHD7, SEMA3E ASD, VSD, TOF

Kabuki syndrome

Carney syndrome

12q13.12
2p16

MLLZ
PRKARTA

ASD, VSD, TOF, coarctation, TGA

Atrial and ventricular myxomas

AS, aortic stenosis; ASD, atrial septal defect; AV, atrioventricular; AVSD, atrioventricular septal defect; HLHS, hypoplastic left-heart syndrome; |AA, interrupted aortic
arch; PDA, patent ductus arteriosus; PS, pulmonic stenosis; TA, truncus arteriosus; TAPVR, total anomalous pulmonary venous return; TGA, transpaosition of great
arteries; TOF, tetralogy of Fallot; VSD, ventricular septal defect.
*In many cases, mutation of a single gene has been closely linked to a specific cardiovascular disease, for example, by finding a high incidence of mutations or
deletions of that gene in a large group of patients. These findings are often confirmed by studies in mice in which deletion or alteration of the gene induces a similar
cardiac phenotype to the human disease. In others, mutation of a gene may increase the risk of cardiovascular disease, but with decreased penetrance, suggesting
that modifier genes or environmental factors play a role. Finally, in some cases, gene mutations have conly been identified in a small number of pedigrees, and
confirmation awaits screening of larger numbers of patients.



TERATOJEN AJANLARA BAGLI KARDIYOVASKULER DEFEKTLER

‘ Etanol % 50 ‘
Hidantoin % 10
Lityum < %3

‘ Retinoik asit % S0 ‘

‘ Rubella % 50 ‘

‘ Valproik asit % 50 ‘
Vitamin D
Warfarin % 10

VSD, FT, ASD, ECD

VSD, ASD, PS

Ebstein Anomalisi, trikiispid atrezisi
BAT, FT, VSD

PDA, ASD, VSD, PPS

KoA, HLH, ASD, VSD
Supravalviiler aort darhgi, PPS

* ASD: atrial septal defekt
PDA, PS * VSD: ventrikiiler septal defekt

* PS: pulmoner stenoz

*  KoA: Aort koartasyonu

* FT: Fallot tetralojisi

* PDA: patent duktus arteriozus

* BAT: Biiylik arter transpozisyonu

* PPT: Periferik pulmoner stenoz


Sunucu Notları
Sunum Notları
ECD, endocardial cushion defect


KONJENITAL KALP
HASTALIKLARI

Klinigi belirleyen:
» Defektin buyutkliguy,

e Kalp bosluklari ve buylik damar
arasindaki basin¢ farklari,

* Periferik vaskuler direnc ve sistemik
direncin pulmoner vaskiler dirence
oranidir.

1. Siyanoz var/yok

2. Pulmoner vaskiler gorintu
normal/artmis/azalmis

3. EKG de hipertrofi bulgular

@

 EKO
e Kardiyak CT veya MRI
» Kardiyak kateterizasyon ile tani konur



KKH Tarama:

Yenidoganlarin ilk 24-48 saatinde, pulse oksimetre ile

saturasyonunun %90-94 olmasi durumunda

acil ekokardiyografi yapilmasi gerekir.

Herhangi bir lokalizasyonda saturasyon <95 veya sag el ve ayak arasinda saturasyon farki %3’den
fazlaysa test bir saat sonra tekrarlanir. Yine pozitif ise bir saat sonra yine tekrarlanir. Sebat ediyorsa EKO

yapilrr.




KKH DEGERLENDIRME

* Anamnez
* Yakinmalari, oykusu, gecirdigi
girisimler
* Klinik fizik muayene
* Fizik gorinim,
* Arteriyel ve juguler vendz nabiz,

* Prekordiyal palpasyon ve
oskultasyon

e Laboratuar tetkikleri

* Telekardiyografi

* EKG,

* EKO kardiyografi,
Kardiyak CT veya MRI
Kardiyak kateterizasyon
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FIGURE 139.3 A, Parts of the heart whose outlines can be identified on a routine chest x-ray. B,
Routine posteroanterior x-ray of the normal cardiac silhouette. Ao, Aorta; LA, left atrium; LV, left
ventricle; PA, pulmonary artery; RA, right atrium; RV, right ventricle; SVC, superior vena cava. (From
Andreoli TE, Carpenter CCJ, Plum F, et al, eds. Cecil Essentials of Medicine. Znd ed. Philadelphia:
WEB Saunders; 1990.)



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.




KONJENITAL KALP HASTALIKLARINDA (KKH) SINIFLAMA

Asiyanotik KKH e Sivanotik KKH
* Sol sag sant * Sag-sol santl
e Pulmoner kan akimi artmis * Fallot tetralojiis
* VSD * TrikUspid atrezisi
* ASD
* PDA
* Obstruktif, stenotik e Biyik arter transpozisyonu
lezyonlar * Trunkus arteriosus
 Pulmoner kan akimi artmamis * Total pulmoner vendz dénis
e Aort stenozu anomalisi
* Pulmoner stenoz
e Aort koartasyonu



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 KLINIK ve KOMPLIKASYONLAR

* Enfektif endokardit
* Kalp yetersizligi

* Aritmiler

* Hipoksik krizler

* Beyin apsesi
e Gorulme sikhgi %2,
* Mikroembolilere bagli olusur.

s

BlUylime-gelisme geriligi
Anemi
Polisitemi (eritrositoz)
* Hipoksemiye sekonder, Hct >%60
Siyanoz

* Pulmoner kan akimi ve sag-sol santin
miktari belirler.

Hippocrates parmagi (tambur comagi
seklinde parmak, Clubbing)

Pulmoner hipertansiyon




Hippocrates parmagi
(Tambur comagi parmagi, Clubbing)

NORMAL CLUBBING
Phalangeal depth ratio
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Figure 374-1 Finger clubbing can be measured in different ways.
The ratio of the distal phalangeal diameter (DPD) over the interphalan-
geal diameter (IPD), or the phalangeal depth ratio, is <1 in normal
subjects but increases to >1 with finger clubbing. The DPD/IPD can
be measured with calipers or, more accurately, with finger casts. The
hyponychial angle can be measured from lateral projections of the
finger contour on a magnifying screen and is usually <180 degrees in
normal subjects but >195 degrees in patients with finger clubbing. For
bedside clinical assessment, the Schamroth sign is useful. The dorsal
surfaces of the terminal phalanges of similar fingers are placed together.
With clubbing, the normal diamond-shaped aperture or "window"” at
the bases of the nail beds disappears, and a prominent distal angle
forms between the ends of the nails. In normal subjects, this angle is
minimal or nonexistent. (From Pasterkamp H: The history and physical
examination. In Wilmott RW, Boat TF, Bush A, et al, editors: Kendig
and Chernick’s disorders of the respiratory tract in children, ed 8, Phila-
delphia, 2012, Elsevier.)



Table 374-2 | Nonpulmonary Diseases Associated

Hippocrates parmagi with Clubbing

CARDIAC

(Ta m b u r go m aél Cyanotic congenital heart disease

Subacute bacterial endocarditis|

pa rm aél — CI u b bi ng) Chronic congestive heart failure

HEMATOLOGIC
Thalassemia
Congenital methemoglobinemia (rare)

GASTROINTESTINAL

Crohn disease

Ulcerative colitis

Celiac disease

Chronic dysentery, sprue

Polyposis coli

Severe gastrointestinal hemorrhage

Small bowel lymphoma

Liver cirrhosis (including ay-antitrypsin deficiency)

OTHER

Thyroid deficiency (thyroid acropachy)
Chronic pyelonephritis (rare)

Toxic (e.g., arsenic, mercury, beryllium)
Lymphomatoid granulomatosis

Fabry disease

Raynaud disease, scleroderma

Familial

UNILATERAL CLUBBING

Vascular disorders (e.g., subclavian arterial aneurysm, brachial
arteriovenous fistula)

Subluxation of shoulder

Median nerve injury

Local trauma

From Pasterkamp H: The history and physical examination. In Wilmott RW, Boat
TF, Bush A, et al, editors: Kendig and Chernick’s disorders of the respiratory
tract in children, ed 8, Philadelphia, 2012, Elsevier.



VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT
(VSD)

Ventricular Septal Defect
(VSD)

B Oxygen-rich blood

Bl Oxygen poor blocd
Bl Mixed blood

Outlet VSD

AD = gaoria

PA = pulmonary anery
LA = lafl atrium

RA = right atrium

LV = left ventricle

RV = right ventricle

Membranous VSD

Muscular VSD

Inlet VSD
Opening between ventricles



VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT

&
* Ensik gorilen KKH’dir. (Tim KKH vakalarin %25’ini olusturur) \

* Sol ve sag ventriklli ayiran bolimun herhangi bir yerinde,
bir ventriktlden digerine kanin gegmesine imkan veren bir
veya daha fazla acikligin bulunmasidir.

Inlet VSD

Qutlet VSD

Membranous VSD

g Muscular VSD

ANATOMIK TIPLERI

 Perimembranoz tip (% 67)

e Muskiler tip (% 15)

> Spontan kapanma siktir.




VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT: Semptomlar

* Klinigi belirleyen pulmoner resiztans ve akimin, sistemik rezistans ve
akima oranlari ki bunu da belirleyen major etken defektin
bayuklaguddr.

* Buyuk defektlerde bile yenidogan doneminde asemptomatik olabilir
(Pulmoner vaskuler direng yuksek oldugundan).

* Ancak 6-8. haftalarda pulmoner vaskuler rezistans azalacagi icin
santin miktari artar ve semptomlar ortaya cikar.


Sunucu Notları
Sunum Notları
Large VSDs are not symptomatic at birth because the pulmonary vascular resistance is normally elevated at this
time. 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. 



VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT: Semptom ve bulgular

 Kicuk izole defektler (< 5mm) asemptomatiktir. Fakat Gflirim
duyulabilir.

e Daha blyuk defektli cocuklarda (>10 mm) semptomlar 3-12
haftalarda ortay cikar.

* Dispne, Tasipne, Carpinti, Terleme fazlalhgi gibi kalp yetersizligi semptomlari
goralur.

* Gelisme gerilgi
* Sik akc enfeksiyonlari

* Eisenmenger sendromu olustugunda ise siyanoz gorular.


Sunucu Notları
Sunum Notları
Large VSDs are not symptomatic at birth because the pulmonary vascular resistance is normally elevated at this
time. 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. 



VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT: Semptom ve bulgular

* Tipik bulgu pansistolik Gftrim olup sol sternum alt kenari boyunca
en iyi duyulur.

e S2 sabit ciftlesmesi
* Trill duyulabilir.

* Apekste mid-diastolik Gfiriam duyulabilir.


Sunucu Notları
Sunum Notları
Large VSDs are not symptomatic at birth because the pulmonary vascular resistance is normally elevated at this
time. 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. 



VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT: Tani

Gogilis grafisi:

‘
Apex of heart
Superior vena cava eft ventricle

© Elsevier Ltd. Drake et al: Gray's Anatomy for Students www.studentconsult.com

« Kiiciik VSD’de normal bulgular

' ™

* Sol-sag sant yiiksek ise; N

* Sol ventrikul ve atriumda genisleme

Sol ventrikul hipertrofi bulgulari
Kardiyomegali (Kardiyo-torasik oran artmistir)
Pulmoner arterlerde belirginlesme

Sag ventrikilde genisleme

Enlarged heart
Enlarged pulmonary arteries

Kardiyomegali, pulmoner arter '"Creas‘fd pulrEF}nary
koklerinde beliginlesme vascularmarkings




VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT: Tani

EKG:

e Biventrikller hipertrofi bulgulari gézukdar.

e Sol atrium genislemesine ait ¢centikli P dalgasi
goralur.

Use leads V1, V2, V5 and V6 to spot ventricular hypertrophy.
These leads show characteristic QRS changes in hypertrophy.

V1/V2

V5/V6

RN

PN

Left ventricular hypertrophy

v

1L
LI

Right ventricular hypertrophy

p2)

L

RS complex  gR complex

LA

ISR’ pattern, R complex
similar to

right bundle

branch block

J\/,




VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT: Tani

* Ekokardiografi ve Kateterizasyon

* Taniyi kesinlestirmek
* Sant miktarini hesaplamak (Qp/Qs)
* Pulmoner basinc ve sistemik basin¢ degerlerini hesaplamak (PVR/SVR)

* Oksijenizayon dizeyini hesaplamak



VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT: Tedavi

VSD’lerin 1/3 ilk 1-2 yilda kendiliginden kapanir.

Kiacuk muskiler defeklerde bu oran %80’lere ulasir.

Kicuk, izole, hemodinamik acidan énemsiz VSD’lerin cerrahi kapatilmasi onerilmemektedir??

Medikal:

* Endokardit profilaksisi
» Kalp yetmezligi vakalarinda diuretikler, digoksin ve afterloadu azaltici tedavi secenekleri kullanilabilir.

Cerrahi /Transkateter kapatma
e Buyuk defetler
* Gelisme geriligi olanlar
Pulmoner hipertansiyon gelisiyor ise (6-12 ay)
e 2vyasindan blyik ve Qp/Qs >2 ise


Sunucu Notları
Sunum Notları





Table 437-7 | 2007 Statement of the American Heart Association (AHA): Prophylactic Antibiotic Regimens

for a Dental Procedure

SITUATION AGENT ADULTS CHILDREN

Oral Amoxicillin 2g 50 mg/kg

Unable to take oral medication Ampicillin 2glIMorlV 50 mg/kg IM or IV
or TgMorlV 50 mg/kg IM or IV
cefazolin or ceftriaxone

Allergic to penicillins or ampicillin—oral Cephalexin*' 2g 50 mg/kg
or 600 mg 20 mg/kg
Clindamycin 500 mg 15 mg/kg
or
Azithromycin or clarithromycin

Allergic to penicillins or ampicillin and unable to take Cefazolin or ceftriaxonet TgiMorlV 50 mg/kg IM or IV

oral medication or 600 mg IM or IV 20 mg/kg IM or IV

clindamycin

IM, intramuscular; IV, intravenous.
*Or other first- or second-generation oral cephalosporin in equivalent adult or pediatric dosage.
'Cephalosporins should not be used in an individual with a history of anaphylaxis, angioedema, urticaria with penicillins or ampicillin.
From Wilson W, Taubert KA, Gewitz M, et al: Prevention of infective endocarditis. Guidelines from the American Heart Association, Circulation 116:1736-1754, 2007.



VENTRiIKULER SEPTAL DEFEKT: Prognoz

* Primer cerrahi tedavinin prognozu iyidir.
e Uzun sureli komplikasyonlar nadirdir.

e Operasyon sonrasi gelisme geriligi genellikle ilk bir yilda dizelir.


Sunucu Notları
Sunum Notları





Atriyal Septal Defekt

(ASD)

« ikinci en sik konjenital kalp hastaligidir.
 KKH’nin %10’unu olusturur.

Tanim:

Atriyumlari birbirinden ayiran bélmenin cesitli
yerlerinde yapisal eksikliklerin/defektlerin
bulunmasidrr.

Siniflama
1. Ostium sekundum tipi ASD (en sik %80)
2. Ostium primum tipi ASD (parsiyal atrioventrikuler)
3. Sinus venosus (en az siklikta)

Atrial Septal Defect (ASD)

Ostium primum

Sinus
Venosus

Ostium
secundum

RA

— O I
'|I
AN

i

Coronary sinus

Sinus
VEnosus



Sunucu Notları
Sunum Notları
An ostium secundum defekt in the region of the fossa ovalis is the most common form of ASD

Isolated secundum ASDs
account for ≈7% of congenital heart defekts.


Erişkinlerde rastlanan konjenital kalp hastalıkları arasında biküspid aortadan sonra ikinci en sık hastalıktır.

PATOFİZYOLOJİ
Soldan 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 Bulgulari

* Genelde asemptomatiktir. e Sag ventrikul aktivitesi artisi
(palpasyonda sol alt sternum kenari boyunca)

e Sabhit ikinci ses ciftlesmesi

* Gelisme geriligi ve egzersis * P2 sertlesmesi
intoleransina neden olabilir.

* Sik akc enfeksiyonu

* Pulmoner alanda sistolik ejeksiyon
* Kalp yetmezligine yol acabilir. ufirimu

e Mid-diastolik Gflrim




ASD

* Radyolojik Inceleme
e Sag ventrikdl genislemesi
e Sag atrim genislemesi
* Ana pulmoner arter ve dallari
genislemis,
e Kardiyomegali

* EKG

* Sag ventrikul yuklenme bulgulari
gorulebilir. rsR™ paterni goralur.

* Ekokardiogram
e Sag ventrikil genislemesi,

* Eko ile defektin yeri boytu gorilebilir.

Kardiyotorasik oran artmis
Sag atrium duvar genislemis

-

S e




ASD TEDAVI

* Transkateter veya cerrahi e Kucuk ve orta ostium sekundum

kapatma. tipi defektler zamanla kuculebilir
ve kapanabilir. 3 yasina kadar
* Onerilen elektif kapatma ciddi oranda sant olan vakalarda
zamani:1 yas sonrasi ile okul kapatma onerilir.

dncesi donemdir. . o
e Kucuk defektler tedavisiz

izlenebilir.
* Tedavi edilmeyen vakalarda:

* Pulmoner hipertansiyon

» Kalp yetersizligi

e Aritmiler

* Pardoks emboliler gelisebilir.

* |zole sekundum tipi ASD de
infektif endokardit proflaksisi
onerilmemektedir.


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.





Tum konjenital kalp hastaliklarinin % 10’ini olusturur.

PATENT DUKTUS ARTERIYOZUS

Aort kavsinin arka alt ytiziinde sol subklavya
arterinin hemen karsisina veya biraz distaline
rastlayan bolgeden pulmoner arter bifurkasyon
bélgesine veya sol pulmoner artere uzanir.



PATENT DUKTUS ARTERIYOZUS

* Intrauterin dénemde ductus arteriozus (DA) kanin akc’e ugramadan sistemik
dolasima katilmasini saglar.

* Dogumdan sonra pulmoner vaskuler rezistansin azalmasini takiben bu
fonksiyona gerek kalmaz ve normalde dogumdan kisa bir stire sonra (siklikla
72 saat icinde) cogunlukla da birinci haftada kapanir.

e Duktus arteriozusun kapanmamasina patent ductus arteriozus (PDA) diyoruz.

 PDA Kiz, Erkek orani 2:1

* Maternal rubella ile iliskilidir.




PATENT DUKTUS ARTERIYOZUS

* Prematurelerde sik goralar (DAu olusturan kaslar yiiksek PO, ye daha disiik
yanit verdikleri igin)

* PDA 1 haftadan fazla devam eden prematurelerde DA'un yapisi normaldir. O
nedenle farmakolojik veya spontan kaptma gerekmeyen infantlarda spontan

kapanma olabilir.

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




PATENT DUKTUS ARTERIYOZUSUN ACIK KALMASI
GEREKEN DURUMLAR

< L4
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e Sag ventrikul cikisinin stenotik veya atrezik oldugu durumlarda

pulmoner akimin saglanmasi,
* Aort koartasyonunda, ise sistemik dolasimin devam etmesi acisindan

Duktus arteriozuzun acik kalmasi kritiktir.




PATENT DUKTUS ARTERIYOZUS: KLINIK

Klinik PDA’'nin buyuklagu ile orantihdir.

Kiacuk PDA’lar asemptomatiktir.

Blyuk PDA’larda sistemik vaskller basin¢ pulmoner artere, sag atriuma ve sag
ventrikile yansir. Bunun sonucu pulmoner vaskiler hastalik gelisebilir.

Kalp yetmezligi bulgular olabilir

e Gelisme geriligi

* Eforda nefes darligi

e Kolay yorulma

e Akciger infeksiyonlarinin sikliginda artis.


Sunucu Notları
Sunum Notları
FİZYOPATOLOJİ
Yüksek 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 ARTERIYOZUS: FIZIK MUAYENE BULGULARI

* Nabiz basinci artar => Sicrayici nabiz (Corrigan nabiz)

* Sol klavikula ve sol sternum kenarindan asagi dogru yayilan devamli
ufiarim /trill

* Mitral kapaktan gecen kanin fazla olmasi nedeniyle mid-diastolik Gflirim

S2 ciftlesmesi

[PA=Sistemik] basin¢ oldugunda Gflirim kaybolur fakat pulmoner
hipertansiyon bulgulari devam eder.

e Santin tersine dondugl vakalarda diferansiyel siyanoz goruldr.



PATENT DUKTUS ARTERIYOZUS: TANI

Radyografide:

* Pulmoner arterlerde beliginlesme
* Kardiyomegali

* EKG:

e Kucuk santlarda normal olabilir.

e Sant blyuk ise sol ventrikil hipertrofisi veya
biventrikller hipertrofi géralur.

Ekokardiografi
Kardiyak kateterizasyon



Sunucu Notları
Sunum Notları
İki boyutlu incelemede sol kalp boşluklarında genişleme

Doppler ile aortadan pulmoner artere şant akımı.�PA oksijen miktarı RV’den % 1.5-2 volüm daha�yüksek. 
Kateterin pulmoner arterden aortaya geçişi
Sol ön oblik ve sol lateral aortografide duktusdan�geçişin görüntülenmesi.



.

PATENT DucTuS ARTERIOSUS
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PATENT DUKTUS ARTERIYOZUS: TEDAVI

 Term bebeklerde birkac haftadan sonra spontan kapanma nadir.

Kalp yetmezliginden korunmak icin ditiretikler yararli olabilir. Ancak nihayetinde
kapatilmalari gerekir.

Indometasin, ibuprofen tedavisi ile kapatma denenebilir.

Kateter (coil embolizasyon) veya cerrahi yolla PDA kapatilmasi
* Mortalite <%1

* Pulmoner hipertansiyon girisim icin kontrendikasyon olusturmaz.

* Tedaviden sonra da sistolik fonksiyonel Gftiriim devam edebilir (dilate pulmoner arterdeki tiirbiilans akim

nedeniyle) .

* Duktus plazma PgElduzeylerine cok hassastir.

* PgE1 inflzyonlariile duktus acik tutulabilir.

o upper extvemites


Sunucu Notları
Sunum Notları
İki boyutlu incelemede sol kalp boşluklarında genişleme

Doppler ile aortadan pulmoner artere şant akımı.�PA oksijen miktarı RV’den % 1.5-2 volüm daha�yüksek. 
Kateterin pulmoner arterden aortaya geçişi
Sol ön oblik ve sol lateral aortografide duktusdan�geçişin görüntülenmesi.



@ Normal heart Pulmonary valve stenosis

PULMONER STENOZ
@i“ S
* Tim KKH’ nin %7-10"nu olusturur.

e Kanin sag ventrikulden pulmoner arter sistemine gecmesini guclestiren
darliklardir.

* Lokalizasyonuna gore 4’e ayrilir.
1. Valvuler (genellikle VSD ile birliktedir. )

2. Subvalviler (infundibuler) (genellikle diger anomalilerle birlikte
bulunur.)

3. Supravalvuler


Sunucu Notları
Sunum Notları
Leopard Sendromu:
Lentigines
EKG abnormallikler
Ocular hipertellorizm
Pulmoner stenoz
Abnormaliteis of genitalia 
Reterdation of growth
Deafnes 


PULMONER STENOZ

Noonan sendromunda pulmoner
stenoz (%50) siktir.

. J

Leopard sendromu ile de birlikteligi

siktir.

e U

Alagille sendromu ile birlikteligi

siktir.

Oval-shaped, low-
set, posteriorly

Large head compared to face

Tall forehead with narrow temples nuchal skin

Wide-spaced eyes (hypertelonism)

Downward slant of palpebral fissures
Epicanthal folds

Short, broad nose with

depressed root and full tip swollen

edematous
dorsum of
hands and feet

Deeply grooved philtrum

Full lips with high, wide peaks to
the vermilion border of upper lip
Small chin and short neck

rotated ears with
thick helix ﬂ »
Excess ¢ & \

N
A



Sunucu Notları
Sunum Notları
Leopard Sendromu:
Lentigines
EKG abnormallikler
Ocular hipertellorizm
Pulmoner stenoz
Abnormaliteis of genitalia 
Reterdation of growth
Deafnes 


PULMONER STENOZ: KLINIK

 Semptom ve bulgularin, stenozun derecesi ile degisiklik gosterecegini aklimizda
bulundurmamiz gerekir...

* Hafif ve orta stenoz vakalarinda herhangi bir klinik belirti olmayabilir.

e Stenoz ciddi diizeyde ise sag kalp yetmezligine neden olur.
* Egzersiz intoleransi
 Hepatomegali
* Periferal 6dem
* Juguler venoz dolgunluk ve venéz pulsasyon tespit edilebilir.

Kritik pulmoner stenoz varsa (neonatal donemde) sag kalp yetmezligine , foramen
ovale yolu ile sag-sol sant eklenebilir. Bu durumda siyanoz gordulur.



.

PULMONER STENOZ:KLINIK VE LABORATUVAR

* Pulmoner sistolik ejeksiyon Gftirim (Pulmoner

odakta) /
N
* Trill palpe edilebilir. [
Upright T wave in vV, indicates
° 52 glft Ola rak dUYUIUr. right ventricular hypertrophy in children

* Sert Pulmoner ejeksiyon klik sternumun sol st
kisminda duyulur.

* EKG normal veya hafif sag ventrikul hipertrofi
bulgular goésterebilir.


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: KLINIK VE LABORATUVAR

V'I
* EKG normal veya hafif sag ventrikll hipertrofi /
bulgulari gosterebilir. [ /\
: ,' 1 Upright T wave in V, inciicates

B S AN right ventricular hypertrophy!in children

, o V1 de T dalgasi 6-8 yasina kadar |
IEUBMERNELRRIRECN AnguD) F SN L negatiftir. !

. . Pulmoner stenozda bu negatif olmasi: _1:
WA, i o :_1;.‘_,_; I 1 Al '/_ i _'_(f_ ' '/ | “';‘,., Al gere ken T dal gasi p ozitif bulunur. Bu :
ek A e voltaj kriterinden bagimsiz sag ventrikil

hipertrofisini gosterir. -

This ECG of a healthy 2-year old boy displays many of the typical features of the paediatric ECG:


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. 


* Radyografide pulmoner
arterde post stenotik
dilatasyona bagli
pulmoner konusda
belirginlesme gorulr.

FIG. 454.2 Radiograph of patient with valvular pulmonary stenosis and normal aortic
root. The heart size is within normal limits, but poststenotic dilation of the pulmonary
artery is present.



PULMONER STENOZ: TEDAVI @

* Medikal (asemptomatik vakalarin takibi, infektif endokardit profilaksisi)
e Balon valviiloplasti: Hastalarin cogunda ilk tedavi secenegidir.

* Cerrahi tedavi (Kalin, immobil, displastik pulmoner kapaklar icin uygun

tedavi)

* Hastalar belli peryotlarla izlenmelidir.



AORTIK STENOZ

* KKHIn %5’ini olusturur.
e Erkek/Kiz orani 3:1
* Aortik stenozun derecesi siklikla buyime ve yasla artar!

 Formlari:
e Valvuler (En sik gorillen formdur)

e Subvalvuler (Siklikla diger KKH formlari ile birlikte gorilir - mitral stenoz, aort koartasyonu gibi - )
e Supravalviler aort stenozu (en az goriilen tiptir, Williams sendromunda gériiliir)

* Egzersize bagli ani olim nedenleri arasinda yer alir.



Sunucu Notları
Sunum Notları
William 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 kiloalımı düşük olan hastalardır. 


AORTIK STENOZ

* Williams Sendromu:
- Dusuk 1Q
- Peri yuzl
- Idiopatik hiperkalsemi

- Ayrica bu cocuklar konuskan, seslere
hassas, spastik, tirnak hipoplazisi olan, dis
anomalileri olan, eklem hipermobilitesi,
nefrokalsiznozis, hipotiroidi ve kilo alimi
dusik olan cocuklardir.

- Elastin geni olan 7q11.23 delesyon vardir.

FIG. 4545 Williams syndrome. (From Jones KL, Smith DW: The Williams elfin facies
syndrome: a new perspective, J Pediatr 86:718, 1975.)


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


AORTIK STENOZ: KLINIK BULGULAR

 Klinik bulgular stenozun ciddiyeti ile Sistolik Ufurliim: Sagda sternumun

orantihdir. kenar ve ust kisminda duyulur ve boyuna
* Sol ventrikiil yetmezligi ve du?[]k dogru yayilir.

kardiyak output ile ilgili bulgular N Y _ .

gorilur. * Trill (incisura jugularis=suprasternal
* Solukluk centikte)
* Yorgunluk * Erken ejeksiyon iifiirim (Apex ve sol
* Nabiz zayif sternal kenarda)
* Anjina
« Senkop * S2 ciftlegmesi, siddetinin azalmasi
* Ani 6lum

e Kardiyomegali
 Pulmoner 6dem


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


AORTIK STENOZ: TANI

* Fizik muayene

* ECG (Sol ventrikul
hipertrofi bulgular)

* Voltaj degisikliklerive T
inversiyonu (sol gogus
derivasyonlarinda)

* Gogilis radyografisinde
cikan aortada
genisleme.

* Ekokardiyografi
* Kateterizasyon

v

|

Deep S wavein V, and tall
RwaveinV, (>45 mm total)
indicates left
ventricular hypertrophy

Prominent left ventricle
Post-stenotic dilatation
of the ascending
aorta (arrow)

Ve

-

Downgoing T wave suggests
left ventricular strain and
severe aortic stenosis



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


AORTIK STENOZ: TEDAV|

* Balon valvuloplasti
* Cerrahi
e Bazi vakalarda aortik kapak replesmani:

 Homograft replesmanlarda kronik antikuagulan tedavi gerekmez. Reoperasyon
gerekir.

* Mekanik prostetik kapak replesmanlarinda kronik antikuagulan gerekir. Reoperasyon
gerekir.

* Aortopulmoner translokasyon ? (Pulmoner kapak ile aort kapagin yerinin degistirilmesi)

* Kapak replesmani yapilanlar haric uzun sureli infektif endokardit proflaksisi
gerekmez.

teratojeniktir.



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


Blc:jod flow to head

AORT KOARKTASYONU

 Tim konjenital defektlerin % 10’nu olusturur.

* Degisik derecelerdeki darlik, transfers aortik ark ile
iliak bufirkasyona arasinda herhangi bir noktada

olabilir.

J
* %98’i sol subklavian arterin altinda duktus arteriosus / ‘Ju

orjinlidir (jukstaduktal koartasyon).

* Erkek/Kiz orani: 2/1’dir.

* Vakalarin %70’de bikuspid aortik valv vardir.



AORT KOARKTASYONU

N

~

A. Ductal coarctation,
B: Preductal coarctation,

C: Postductal coarctation.

)

1: Aorta ascendens,

2: Arteria pulmonalis,

3: Ductus arteriosus,

4: Aorta descendens,

5: Truncus brachiocephalicus,

6: Arteria carotis communis sinistra,

7: Arteria subclavia sinistra



AORT KOARKTASYONU:

e Zayif beslenme _
Coarctation of the aorta
* Respiraturar distress
* Sok

* Egzersiz esnasinda bacaklarda rahatsizlik, basagrisi ve epistaksis
gorulebilri.

* Klasik olarak femoral nabiz zayif ve gecikmis alinir.

* Ust ekstremitelerde hipertansiyon saptanir (>95 Persentil)

e Ust ekstremite kan basinci alt ekstremite basincindan yiiksek
saptanir...



AORT KOARKTASYONU:

 Ufurim tipik olarak arkada, sol interskapular alanda en iyi
duyulur. duyulur.

Coarctation of the aorta

e Kollateraller olusmus ise goglis On ve arkada, hem sag hem
solda sistolodiyastolik Gftirim duyulur.



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:

Coarctation of the aorta

Gogiis radyografisinde:
* Pulmoner konjesyon ve kalp boyutunda atma Rib notching coarctation of the aorta

* Kollateral dolasima bagl kostalarin alt
kenarlarinda ¢centiklenmeler gorilebilir.

EKG’de hipetrofi bulgulari gorilebilir.

Ekokardiyografi

CT / MRI

H This chest radiograph of an adult patient with coarctation of the aorta shows rib notching.
KatEterlzasyon Image A shows rib notching in the posterior and inferior aspects of the right sided ribs
starting at the third rib and is most pronounced in ribs 7 and 8 (arrow). Image B is a
magnified view of the notching of ribs 7 and 8.

UploDate



AORT KOARKTASYONU:

* Infant déneminde ve ozellikle preductal
ise ductus arteriozusun acik kalmasi icin
prostaglandin E1 tedavisi verilir. Cinki
alt ekstremitenin kanlanmasi duktus
arteriosus ile saglanir.

* Inotropik ajanlar, diliretik ve diger
konservatif tedaviler

* Balon anjioplasti/Stent

e Cerrahi

Arth ol Acris

Right PA
Encrrading

urft A
| Pl DA TAL
-

Thufun arterieaus

Leh P




SIYANOTIK KONJENITAL KALP
HASTALIKLARI



SIYANOTIK KONJENITAL KALP HASTALIKLARI

Siyanoz nedir?

* Deoksijene hemoglobin (deoksihemoglobin= redikte hemoglobin)
miktarinin 5 gr/dL den fazla olmasi (Oksijen saturasyonu < %85)
sonucu dokularda mavi-mor renk olusmasidir.

e Ciddi anemi durumunda kolay tespit edilemeyebilir.

1. Santral siyanoz.
a. Kadiyak
b. Akc

2. Periferik siyanoz

Siyanoz ayirici tanisinda methemoglobinemiyi diisiinmek gerekir.

Methemoglobinemi, methemoglobin diizeyinin %1.5 Gizerinde olmasindir. . Konjenital veya akiz olabilir.



o
SIYANOTIK KONJENITAL KALP HASTALIKLARI Oé ;P

Santral siyanozun kardiyak mi, akciger orjinli mi
oldugu nasil ayit edilir?

HIPEROKSI TESTI

Hastaya 10 dakika, %100 oksijen solutuldugunda
arterial parsiyel oksijen basincinin (PO,) > 150 mmHg
olmas! kardiyak nedenleri ekarte ettirir... ?

Ayrica Gfurim duyulmasi kardiyak nedenleri distindurtr. Gogus radyografisi de bu ayrimda yardimci olur.
Ekokardiyografi
Kateterizasyon



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 GORE SIYANOTIK KKH’LARININ AYRILMASI

Pulmoner kan akimi azalmis Pulmoner kan akimi artmis
* Fallot tetralojisi * BAT
* Triklispid atrezisi * Trunkus arteriosus

* Pulmoner atrezi * Total anormal ven6z donus




FALLOT TETRALOJISI




FALLOT TETRALOJISI

Konjenital kalp hastaliklarinin %10’nu olusturur.
En sik siyanotik konjenital kalp hastaligidir.




.

FALLOT TETRALOJISI: KLINIK BULGULAR

 Klinik bulgular pulmoner stenoz duzeyi ile iliskilidir.

 Hafif formlarda siyanoz yeni dogan doneminde gorilmezken (Asiyanotik /
Pink Fallot ) daha sonra sag ventrikil infindubulumunda hipertrofi

sonucu birkac ay icerisinde siyanoz ortaya cikar.

e Sag ventrikul cikisinin ciddi dar oldugu vakalarda siyanoz hemen ortaya
cikar. Bu vakalarda kani pulmoner akim ductus arteriosus yolu ile saglanir.
Ductus arteriosusun birkac saat ve glinde kapanmasi sonucu ciddi siyanoz

ve dolasim kollapsi gelisebilir.


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 becomes
hyperpneic and restless, cyanosis increases, gasping




FALLOT TETRALOJISI: KLINIK BULGULAR

* Siyanozu devam eden ¢ocuklarda:
e Grisklera
* Comak parmak (clubbing) gelisir.

* Tedavisi geciken ¢ocuklarda:

* Egzersiz dispnesi

e Comelme ataklari —fiziksel aktivite
durumlarinda-

* Genellikle gorulmeye
baslanir.

* Paroksismal hipersiyanotik ataklar — hipoksik
veya tet spell —

e Gelisme geriligi



Sunucu Notları
Sunum Notları




2 . .
FALLOT TETRALOJISI: TANI

Sternumun sol kenari boyunca Gftrim ve trill tespit edilir.



Sunucu Notları
Sunum Notları







FALLOT TETRALOJISI: TAN|

Anteroposterior radyografide:

* RV hipertrofisi nedeniyle apeks kalkik ve
pulmoner konus ¢cokuktir, kalbin bazali
dardir).

e Kalbin bayukligi normaldir.

(Holanda ayakkabisi = couer en sabot).

This chest radiograph demonstrates some of the classic findings of tetralogy of
Fallot. The lungs are hyperinflated, and there is overall decreased pulmonary
vascularity. There is a right aortic arch. The cardiac apex is upturned due to right
ventricular enlargement.



FALLOT TETRALOVJISI: TANI

EKG :

e Sag QRS aksi ve sag ventrikul hipertr:
bulgulari géralur.

e Sag prekordiyallerde (V1, V2) belirgir
R dalgasi veya RSR’ paterni goruilur.

FIG. 450.4 Electrocardiogram of a normal child. Note the relatively tall R waves and
inversion of the T wavesin V,Rand V, .

25 mm/s 10 mm/mV 150 Hz

*\“r“r‘“r“rw

avR @j

The ECG in tetralogy of Fallot shows prominent P waves in V1 (*) suggesting
right atrial enlargement. There are also prominent right ventricular forces (tall

R waves in V1), an upright T wave in V1, and a marked rightward axis
suggesting right ventricular hypertrophy.




FALLOT TETRALOJISI: TAN|

EKOKARDIYOGRAFI

_—
10V4c-S 41Hz
18.0MH2] 80mm
Pediatric Echo
General

10V4c=S 41Hz
8.0MHz] 80mm
Pediatric Echo
General

60dB S1/ 0/0/4
Gain= 9dB A=l 60dB S1/ 0/0/4
Gain= 948 a=l

HR=107b, Eto oG
! pm HR=106bpm

L This still frame from the accompanying echocardiogram of the parasternal
long axis view demonstrates a large malalignment ventricular septal defect
(VSD, arrow) with an overriding ascending aorta in a patient with tetralogy of
Fallot (TOF).




FALLOT TETRALOVJISI: TANI

KATETERIZASYON l Right ventricular angiogram in tetralogy of fallot
ANJIOGRAFi

The right ventricular (RV) angiogram in a patient with tetralogy of Fallot was
obtained with the camera angled cranially and in a slight left anterior oblique
projection. The subvalvar (*) obstruction is so severe that with systole there is
absence of contrast in the RV outflow tract. The pulmonary valve annulus is
small with a thickened valve. There is a small ridge of supravalvar narrowing

(black arrow) and mild proximal left pulmonary artery (LPA) stenosis (red
arrow).



B
FALLOT TETRALOVJISI: TEDAVI

Palyatif :
* Tedavinin planlanmasi sag ventrikul ¢ikisina baghdir. . ;Stemik_pA sant (Modifiye  Blalock-
Taussing)
* Ciddi darliklarda neonatal dénemde acil medikal +
cerrahi tedavi gerekir. Duzeltici cerrahi
. * VSD yamasi

infundibuler rezeksiyon
RV cikis yoluna transannuler yama

* Yenidogan doneminde ciddi darligi olan yenidoganlar,
ductus arteriosusun kapanmasina bagli durumlari hizla
kotulesir. Bu hastalarda prostoglandin-E1 infiizyonu
(apne yapabilir) yapilmahdir.

* Bakteriyel endokardit proflaksisi tam
duzelteme operasyonundan 6 ay sonrasina
kadar devam etmelidir.

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

* Genel durumu iyi, ciddi siyanozu olmayan hastalar 4-6. « VSD reziidiisiu kalmis ise endokardit
aylarda elektif kosullarda opere edilir. proflaksisi kesilmez devam eder.



Sunucu Notları
Sunum Notları
Eritropoetin renal korteksteki peritübülar fibroblastlarca sentezlenir. 



Comelme pozisyonunda yatir.
(diz-dirsek pozisyonu)

O, ver.

Morfin SC (Mak: 0.2 mg/kg)

* Gerekirse NaHCO3 verilebilir,
* Fenilefrin iv
* Beta blokor (propranolol) iv (Mak:0.2 mg/kg)

e Cevapsiz vakalarda: intubasyon + anestezik sedasyon
* Genellikle
gortlmeye baslanir.



Sunucu Notları
Sunum Notları




FALLOT TETRALOJISI: KOMPLIKASYONLAR

e Polistemi
e Serebral tromboemboli
* Beyin apsesi

* Bakteriyel endokardit



Sunucu Notları
Sunum Notları
Eritropoetin renal korteksteki peritübülar fibroblastlarca sentezlenir. 



BUYUK ARTER TRANSPOSIZYONU (BAT)




BUYUK ARTER TRANSPOSIZYONU (BAT)

v'Konjenital kalp hastaliklarinin %5’ini olusturur.

v'Yeni dogan donemindeki en sik siyanotik lezyondur.

v Aort sag ventriklilden, pulmoner arter sol ventrikulden cikar.
v'Yasam; ASD, VSD, PDA ile saglanur.

v'Siyanoz

v'Takipne

v'VSD varsa ufiirim ve S2 tek duyulur.




BUYUK ARTER TRANSPOSIZYONU:TANI

« Gogus radyografisi:
* Pulmoner vaskularite artmis
* Hafif kardiyomegali, dar mediasten (yumurta benzeri
gorinti)

 EKG:
e Sag aks deviyasyonu ve sag ventrikul hipertrofisi

« EKO:
e BUyuk arterlerin transpozisyonu ve ASD, VSD, PDA

- Kateterizasyon:
* 02 konsantrasyonlari ve basing élcumleri



BUYUK ARTER TRANSPOSIZYONU:TANI

*PGE1 (Cerrahi 6ncesi ve sirasinda)
eBalon atriyal septostomi

eCerrahi duzeltme operasyonlari
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