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Tiim kalp hastaliklari iginde %25-30 ile en sik gdriilen konjeni-
tal kalp hastahgidir. Perimembrandz tip en sik gdériilen ventrikii-
ler septal defekt (VSD) tipi olup (%80) membranéz septumda bu-
lunur (1-4). Muskuler tip ventrikiiler septal defektler ise atriyo-
ventrikiiler kapaklara komsu olan inlet septumda (inlet VSD=AV
kanal tipi), pulmoner kapagin altindaki outlet septumda (outlet
VSD) veya trabekiiler septumda (trabekiiler muskuler VSD) ola-
bilir (Sekil 1). Trabekiiler septumda olan VSD'ler birden gok ola-
bilir (isvigre peyniri tipi VSD). VSD'ler olgularin yaklasik 2/3'iinde
izole olabildigi gibi, patent duktus arteriyozus, atriyal septal de-
fekt, pulmoner stenoz gibi diger kalp hastaliklari ile de birlikte
olabilir.

Fizyopatoloji ve Klinik Bulgular

a) Kiigiik VSD: VSD capi 0.5 cm?*den kiigiiktiir. Sol ventrikiil
basinci yiiksek oldugu igin sant soldan saga dogrudur. Dakikada
pulmoner artere giden kan miktarinin sistemik dolagima giden
kan miktarina oranina akimlar orani denir. Defekt kiigiik oldu-
gundan soldan saga sant azdir ve akimlar orani 2'den azdir. Bu
yiizden kalpte hipertrofi ve dilatasyon yoktur ve pulmoner damar
yatagi normaldir (Sekil 2). Bu hastalarda kalp yetersizligi ve pul-
moner hipertansiyon (PH) gelismez. Bu yiizden hastanin higbir
yakinmasi yoktur. Genellikle baska bir nedenle doktora gidildi-
ginde veya rutin muayene sirasinda {fiiriim duyulmasi ile tani
konulur. Tek klinik bulgusu, sternum sol alt kenarinda ve mezo-
kardiyak odakta duyulan 3 ila 5/6 siddetindeki hasin, pansistolik
ifirtimdir. Genellikle iifiirime tril de eslik eder. Bazen kiigiik
muskuler VSD’lerde hasin (iflirim pansistolik gibi baslar, fakat
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Sekil 1: Ventrikiiler septal defektlerin tipleri ve yerleri: Solda sag ventrikiil
dis duvar kaldinlmig olarak, ventrikiiler septumun yiizeyi karsidan, sagda
ise kesit olarak gdriilmektedir. (AO: aorta, APA: ana pulmoner arter, TV:
trikiispid valv, VCI: vena kava inferiyor, VCS: vena kava superiyor).

sistoliin tam ortasinda aniden kesilebilir. Bunun nedeni sistol si-
rasinda septumun da kasilmasi ve VSD'nin kapanmasidir. Tele-
kardiyografi ve EKG genellikle normaldir.

b) Orta biiyiikliikte VSD: VSD capi 0.5-1cm? arasidir. Akimlar
orani 2-3 arasindadir. Soldan saga sant fazla oldugundan sol
ventrikiil yiiklenmesi goriiliir. Ana pulmoner arter, sol atriyum,
sol ventrikiil genisler, ayrica sol ventrikiil hipertrofisi baslar. Pul-
moner basing hafif yiikselmistir. Hastada klinik bulgular mevcut-
tur. Carpinti, terleme, ¢abuk yorulma, pnémoni, bronsit ve bron-
kopndmoni gibi alt solunum yolu enfeksiyonlari sik goriiliir ve
kalp yetersizligi bulgular bulunabilir. Muayenede 3-4/6 hasin
pan sistolik {ifiirlime ek olarak mitral kan akiminin artmasina se-
konder, apekste middiyastolik rulman da duyulur. Telekardiyog-
rafide hafif kardiyomegali, akciger damarlanmasinda artis ve
pulmoner konusta belirginlesme goriilebilir (5). EKG'de ise sol
aks deviasyonu ve sol ventrikiil hipertrofisi vardir.

¢) Biiyiik VSD: VSD ¢api 1 cm?den biiyiiktiir. Asiri miktarlarda
sol-sag sant vardir. Akimlar orani 4 veya daha fazladir. Pulmoner
arter, sol atriyum ve sol ventrikiil cok genislemis, pulmoner ba-
sing artmistir (Sekil 2). Tani ve tedavide gecikme olursa hizla PH
geligir. Pulmoner direnc ve basing giderek artar; pulmoner ba-
sing, sistemik basinci gegince sant tersine doner ve geriye do-
niislimsiiz Eisenmenger sendromu gelisir (Sekil 3). VSD gibi sol-
dan saga santl hastalarda, defekt biiyiik bile olsa yenidogan d&-
neminde semptom bulunmaz. Ciinkii yenidoganda fetal hayatta-
ki gibi pulmoner vaskiiler direng ve pulmoner basing yiiksek, do-
layisi ile sag ventrikiil basinci da yiiksektir. Bu nedenle soldan
saga sant azdir. Genis defektli hastalarda pulmoner basing an-
cak 4-6 hafta icinde normale diiser. Bu yiizden klinik bulgularin
ortaya cikigi doumdan 4-6 hafta sonra olur ve 4-6. haftadan iti-
baren hastalarda agir kalp yetersizligi bulgulari (takipne, takikar-
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Sekil 2: Solda kiiciik perimembrandz tip VSD, sagda biiyiik muskuler tip
VSD.
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di, asin terleme, emerken yorulma, kilo alamama), sik akciger
enfeksiyonu, aglarken hafif siyanoz veya renkte koyulasma gibi
bulgular ortaya ¢ikar. Muayenede sol prekordiyum belirgin ve
apekste sol ventrikiil aktivitesi artmistir (Shock en dome: sok an
dom okunur). Dinlemekle 3-4/6 siddetinde pansistolik {ifliriim ve
mitralde gecen kan hacmi arttigindan apekste middiyastolik rul-
man duyulur ve ayrica tril alinabilir. ikinci kalp sesi serttir (pul-
moner hipertansiyon bulgusu). Pulmoner hipertansiyon derece-
si arttikga her iki ventrikiil basinci giderek birbirine yaklasir ve
hatta esitlenir. Bu durumda VSD'’ye ait pansistolik ifiirim gide-
rek pansistolik ve hasin niteligini kaybeder. Kisa sistolik, yumu-
sak, diisiik frekansh bir hale gelir. Her iki ventrikiil basinci esit-
lenince, VSD dfiiriimii tamamen kaybolabilir. Yerine pulmoner
hipertansiyona bagl pulmoner ejeksiyon ifiirlimii ve erken di-
yastolik pulmoner yetersizlik iifiirimii duyulur. ikinci kalp sesi
cok serttir. Telekardiyografide belirgin kardiyomegali, akciger
damarlanmasinda belirgin artis ve pulmoner konusta asiri belir-
ginlesme vardir (Sekil 4). EKG'de ise pulmoner hipertansiyonun
derecesine bagli olarak biventrikiiler hipertrofi veya sag ventri-
kiil hipertrofisi goriilebilir.

Eisenmenger sendromu gelisince kardiyomegali geriler. Pulmo-
ner konus ¢ok belirgindir ve akciger damarlanmasi periferde azal-
mis, santral bdlgelerde artmistir (Budanmis agac gériinimi, Sekil
5). EKGde sol ventrikiil hipertrofisi vardir. PH arttikga sag ventrikiil
hipertrofisi de eklenerek biventrikiiler hipertrofi olusur, ardindan
sag aks deviyasyonu ve sag ventrikil hipertrofisine déniisiir.

Tani: Yukandaki klinik ve laboratuar bulgulariile siiphelenilir.
Kesin tani ekokardiyografi (Sekil 6) ve kateterizasyon ile konulur.

EISENMENGER
SENDROMU

Sekil 3: Biiyiik ventrikiiler septal defektte basta soldan saga asiri sant
sonucu distal pulmoner arterlerde dejenerasyon sonucu daralma, di-
reng ve basing artigi ile santin sagdan sola dénmesi ve Eisenmenger
sendromu gelismesi.

Sekil 4: Ventrikiiler septal defekt gibi soldan saga santli kalp hastalik-
larinin telekardiyografi bulgulan: kardiyomegali, pulmoner konusta be-
lirginlesme ve akciger damarlanmasinda artis.
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Ekokardiyografi ile defektin yeri, ¢api, sayisi belirlenebilir. Ayri-
ca kalp odalar ve damarlarin ¢aplari él¢iilmekle sol-sag santin
miktarr tahmin edilebilir. Renkli Doppler ile sant gdsterilebilir.
ilave defektler ve varsa kapak anormallikleri de gériilebilir. “Pul-
se Doppler” ile defekt iizerinde gradient dl¢iilerek ventrikiil ba-
sinci ile, varsa pulmoner hipertansiyonun derecesi saptanabilir
(1-4,6). Kateterizasyon tani amacl olarak degil ancak klinik bul-
gularla ekokardiyografi bulgulari uymadiginda veya pulmoner
vaskiiler hastalik siiphesi oldugunda yapilir. Her kalp boslugun-
dan basinclar ve oksijen saturasyonlari alinarak, pulmoner hi-
pertansiyonun derecesi, sant miktari, damar direncleri dl¢iliir.
llave patolojiler varsa arastirilir. Anjiyokardiyografi yapilarak de-
fektin yeri, biiyiikligi belirlenir (4).

Prognoz ve Komplikasyon

Kiigiik VSD'lerin %30-50'si ilk bir yil icinde olmak {izere top-
lam %75-80'i spontan kapanir. Orta / biiyiik VSD'ler ise seyrek
olarak kapanabilirler. Bununla birlikte kiigiilebilir ve klinik olarak
onemsizlesebilirler. Kiigiik VSD'li cocuklarda (klinik bulgu yok,

Sekil 5: Eisenmenger sendromunda pulmoner konus gok belirgin ve ak-
ciger damarlanmasi periferde azalmis, santral bolgelerde artmistir (Bu-
danmis agac gériinimil).

Sekil 6: Ekokardiyografi ile solda biiyiik muskuler, sagda kiiglik musku-
ler trabekiiler ventrikiiler septal defekt goriilmektedir.
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akimlar orani <2/1 ve pulmoner hipertansiyon bulgusu yok ise)
tedavi ve ameliyat gerekmez. Olasi komplikasyonlar igin ¢ocuk
kardiyoloji iinitelerince izlenmeleri ve infektif endokardit igin
profilaksi almalari yeterlidir. Komplikasyon olarak vakalarin %
5’inde aort valv prolapsusu ve aort yetersizligi veya pulmoner in-
fundibuler ve/veya subinfundibuler stenoz gelisebilir. Genis
VSD'li hastalarda sik akciger enfeksiyonu ataklari ve agir kalp
yetersizligi ile hasta kaybedilebilir. Veya dnlem alinmaz ise Ei-
senmenger sendromu geliserek inoperabl duruma gelebilir (1-4).

Tedavi: Kiigiik defektlerde aort valv prolapsusu ve aort yeter-
sizligi gibi 6zel durumlar diginda ameliyat endikasyonu yoktur. Bu
tip hastalara ameliyat gerekmedigi anlatilmali ve higbir kisittama
olmaksizin normal yasamini siirdiirmesi belirtilmelidir. Sadece 1-
2 yil ara ile kontrol edilmeleri ve agiz/dis temizligi, dental ve cer-
rahi girisimlerde infektif endokarditten korunmak igin antibiyotik
kullanmalar Gnerilmelidir (7-12). Orta defektlerde ise kalp yeter-
sizligi bulgulari varsa kalp yetersizli§i tedavisi ile yakin izlem ge-
rekir. Defekt kapanmaz ve akimlar orani >2/1 ise okul 6ncesi do-
nemde ameliyat dnerilir. Zamanla akimlar orani <2/1 olursa klinik
izlem ve infektif endokardit profilaksisi yeterlidir. Biiylik defekt-
lerde, yogun kalp yetersizligi tedavisi yapilir. Hasta medikal teda-
vi ile 6 ay veya 1 yasin {izerine ¢ikarilmaya calisilir ve acik kalp
ameliyati ile VSD primer siitiir veya yama ile kapatilr.

Eger:

a) kalp yetersizligi kontrol altina alinamaz ise,

b) pulmoner hipertansiyon gelismisse,

c) agir biiyiime gelisme geriligi varsa,

d) sik akciger enfeksiyonu nedeniyle yagami tehlikeye giriyorsa,

yasina bakilmaksizin acilen ameliyat edilir. E§er hasta prema-
tiire, defekt birden fazla, hastanin klinik durumu agik kalp ameli-
yatini tolere edemeyecek kadar bozuk ise veya ilave defektler
varsa, dnce pulmoner artere bant konularak daraltilir ve sol-sag
sant azaltilir. Hasta 1 yasini gectikten sonra ise bant ¢ikarilir ve
defekt tamir edilir. Hastada Eisenmenger sendromu gelismisse
VSD kapatlamaz. Medikal tedavi ile izlenir ve kalp-akciger
transplantasyonu planlanir.

Cerrahi tedavinin sonuglari ¢ok iyidir. Bazi hastalarda rezi-
diiel defekt kalabilir, ritm bozuklugu ve tam AV blok gelisebilir.
Tam AV blok gelisen hastalarda kalici kalp pili takmak gereklidir.
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