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Kalitsal kalp hastaliklar1

Kalitsal kalp hastaligi terimi kardiyovasktler
sistemdeki dogumda veya daha sonra tanimlana-
bilen, dogustan olan yapisal veya fonksiyonel ano-
malileri tanimlar. En sik gértilen major konjenital
anomalilerden biridir. Kalitsal kalp hastaligi (KKH)
tim canli dogumlarda yaklasitk % 0,5-0,8, o6lu
dogumlarda % 3-4, abortuslarda % 10-25 ve pre-
matirelerde (patent duktus arteriyozus disinda) %
2 olarak bildirilmektedir.

Dogumsal kalp bozukluklar siyanotik ve asiya-
notik olmak tizere iki ana grupta siniflandirilmak-
tadir. Siyanozlu dogumsal kalp hastaliklarinda
sistemik vendz kanin, hentiz akcigerlerde oksijen-
lenmeden direkt olarak sistemik arteriyel dolasima
karigsmasi sonucu siyanoz gelisir. En sik saptanan
asiyanotik kalitsal kalp hastaligi atriyal septal
defekt (ASD) ve ventriktler septal defekt (VSD),
siyanotik hastaliklar ise bliytk arter transpozisyo-

Tablo 1. Kalitsal kalp hastaliklari

Asiyanotik kalitsal kalp Siyanotik kalitsal kalp hastaliklan
hastaliklar

Sol-sag santli
Ventrikiiler Septal Defekt
Atriyal Septal Defekt

Patent Ductus Arteriyozis

Pulmoner kan akimi azalmis

Fallot tetralojisi,

Pulmoner Atrezi

Trikiispi,d Atrezisi

Pulmoner stenoz ve VSD ile birlikte
olan biiyiik arter transpozisyonu

Pulmoner kan akimi artmis

Obstriiktif lezyonlar

Aort stenozu Bilyiik Arter Transpozisyonu
Aort koarktasyonu Trunkus Arteriyozis
Pulmoner stenoz Tek ventrikil

Total Pulmoner Venoz Doniig
Anomalisi
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nu ve Fallot tetralojisi’dir. KKH siklig1 ve ciddiyeti,
ozellikle siyanotik ve kompleks olanlari erkeklerde
kizlardan daha fazladir (Tablo 1).

Genel olarak kardiyak defektler sporadik vaka-
lar olarak kabul edilmekle birlikte, anne-babada ya
da kardeste hastalik oldugunda diger kardeslerde
de gortilme riskinin arttigl bilinmektedir. Kromo-
zomal hastaliklar ile kardiyak defektler arasinda
en iyi bilinen iliski trizomi 21°li bebeklerde gorilen
anomalilerdir. Down sendromlu vakalarin % 40’da
KKH bulunmaktadair.

Hematolojik Sorunlar

Kalitsal kalp hastaliklarinda var olan kalp has-
taliginin koéttilesmesine ve sikayetlerin artmasina
neden olabilen bircok hematolojik sorun goérilebi-
lir. Anemi, kanama ve tromboza yol acan hemostaz
bozukluklar: kalitsal kalp hastaliklarinin izlemi
sirasinda gorilen 6nemli hematolojik bozukluklar-
dir (Tablo 2).

Tablo 2. Kalitsal kan hastaliklarinda goriilen
hematolojik bozukluklar

Anemi
Demir eksikligi anemisi
Hemolitik anemi

Polisitemi
Trombosit bozukluklan
Trombositopeni
Trombosit fonfsiyon bozukluklan

Pihtilagma bozukluklan
Pihtilasma faktorlerinde azalma

Primer fibrinoliz
Tromboembolik olaylar
Yaygin damar igi pihtilasma
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Anemi

Anemi kalp yetmezligi olan hastalarda kétt
prognostik faktorlerden biridir. Aneminin nedenleri
cesitlidir. Demir, folik asit, B12 eksikligi gibi top-
lumda sik gortilen beslenme yetersizlikleri anemiye
yol acabilir. Kalp atim hacmindeki azalmaya baglh
sitokin aktivasyonuna bagh gelisen kemik iligi bas-
kilanmasi ile eritropoietin duyarsizlig: ve sik goru-
len fonksiyonel bobrek yetersizligine baglh goreceli
eritropoietin azalmasi aneminin diger nedenleri
arasindadir.

Anemi kalp yetersizligi olan hastalarda mortali-
te artisinin yani sira;

Hastaneye yatis sikligit ve suresinde artma,
sol ventriktil ejeksiyon fraksiyonunda azalma,
sol ventrikil diyastolik fonksiyonlarinda bozulma,
ekzersiz kapasitesinde dusts, yasam kalitesinde
bozulma, total vilicut sivisi ve plazma volimun-
de artis, periferik 6demde artis, kan basincinda
dusus, kalp atim hizinda artis, periferik perfizyon-
da azalma, bébrek fonksiyonlarinda bozulma, mal-
nutrisyon bulgulari, daha fazla ditretik ve digoksin
kullanilmasini gerektiren tedaviye dirence yol acar.

Demir eksikligi ve Demir Eksikligi Anemisi

Ozellikle siyanotik konjenitel kalp hastalif
olan cocuklarda serebrovasktiler olaylara yatkin-
liga yol acar. Bu hastalarda polisitemi nedeniyle
yapilan flebotomiler ve kanamalar demir eksikligi-
nin nedenleridir. Polisitemi olan hastalarda demir
eksikligi tanis1 gézden kacabilmektedir.

Hemolitik Anemi

PDA ve VSD gibi kalitsal kalp hastaliklarinin
duzeltme islemleri sonrasinda hemolitik anemi
gorulebilir.

Polisitemi

Doku oksijenasyonunu diizeltmek icin kirmizi
kan hiicrelerinin sayica artmasi durumudur.
Siyanotik kalitsal kalp hastaliklarinda kronik
hipoksi sonucu bébreklerden eritropoietin yapimi
artar. Bu da eritrosit yapimini arttirir. Flebotomi
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yalnizca demir eksikligi olmayan ve orta-agir hiper-
viskozite bulgular: olan hastalarda yapilmalidir.

Trombosit sayt ve fonksiyon bozuklugu

Siyanotik konjenital kalp hastalig1 olan eriskin-
lerin %15’inde trombositopeni géruliar. Trombosi-
topeni nadiren agirdir ve spontan kanama goérultr.
Bu hastalarda ADP, epinefrin ve kollajen testi ile
gosterilebilen trombosit fonksiyon bozukluklari
nadir degildir.

Pihtilasma faktorlerinde azalma

Siyanotik konjenital kalp hastaligi olan cocuk-
larda kronik yaygin damar ici pithtilasma, karaciger
fonksiyonlarinda bozulma ve K vitamini eksikligine
bagli pihtilagma faktérlerinde azalma goértlur. Fib-
rinojen ve F V VILVIILIX, X dtizeylerinde azalma,
fibrin yikim Urtnlerinde artis gértilebilir.

Primer Fibrinoliz
Siyanotik konjenital kalp hastaliklarinda poli-
sitemi ve kronik hipoksi sonucu primer fibrino-

liz ortaya cikar, oglobulin piht:1 erime zamani
kisalmastir.

Tromboembolik olaylar

Polisitemi, hiperviskosite ve demir eksikligi
arteriyel ve ven6z tromboz riskini arttirir.

Yaygin Damar i¢i Pthtilasma

Syanotik kalitsal kalp hastaliklarinda siklikla
dusuk dereceli,kronik ve lokalize yaygin damar ici
pthtilasma gorultir. Artan hipoksi, polisitemi ve
enfeksiyonlar bu hastalarda klinigin agirlasmasina
neden olur. Hemoglobin, hematokrit ve trombosit
diizeyleri baslangicta normaldir. Fibrin yikim
iiriinleri artis1 tanida 6nemlidir.

Siyanotik konjenital kalp hastaliklarinda hipok-
si ve hiperviskositenin diizeltilmesi klinik ve
laboratuarda iyilesme saglar. Kanamasi olan ve
girisim yapilacak hastalarda eritrosit ve trombo-
sit destegi gerekir. Tromboembolik komplikasyon
gelisen olgularda heparin tedavisi verilir.
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