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Biiyiik Arter Transpozisyonu: Konjenital kalp hastaliklari iginde %3-5 oraninda goriiliir ve siyanotikler icinde ise Fallot tetralojisin-
den sonra ikinci sikhktadir. Normal anatominin tersine sag ventrikiilden aorta, sol ventrikiilden pulmoner arter gikar. Sistemik dola-
simdan gelen ansatiire kan yine sistemik dolasima giderken pulmoner venlerden gelen satiire kan ise yine akcigerlere déner. Has-
tanin yasamasi her iki dolasim arasinda ASD, VSD veya PDA gibi bir defekt yoluyla olusacak iki yénlii santin bulunmasina baghdir.
Hastalarin %50'sinde VSD bulunur. Defekt olmayanlar ilk giinler veya haftalar iginde kaybedilir. Miidahele edilmez ise hastalarin %
90'1 ilk yas icinde kaybedilir. (Yasayanlarda mutlaka ASD veya VSD vardir.) Biiyiik arter transpozisyonunun iki tipi vardir:

Basit Bat (Santsiz): Dogumdan sonra belirgin siyanoz, solunum sikintisi, asidoz baslar ve miidahele edilmeyen bebekler ilk giinler
veya haftalar icinde kaybedilir. Ufiiriim yoktur veya hafiftir.

BAT+VSDveya BAT+ASD: Siyanoz hafiftir, aglarken belirginlesir. Klinik bulgular daha hafiftir. Ancak kalp yetersizligi bulgulari bas-
ladiginda semptom verdiginden, tani konulmasi aylarca gecikebilir. Ufiiriim pansistolik veya sistolik ejeksiyon tipindedir. Tele'de kalp
biiyiik, oval (yan yatmis yumurta seklinde), kalp sapi (iist mediasten) dar, akciger vaskiilaritesi artmistir. Duktusu agik tutmak igin
Prostoglandin E infiizyonu yapilir.

Balon Atriyal Septostomi: Basit tipte transpozisyonda kalp kateterizasyonu yapilarak septostomi (balonlu kateterle interatriyal
septumda yapay ASD olusturma ydntemi) uygulanmalidir. Amag, satiire kanin sistemik dolagima gidebilmesi amaciyla atriyal septu-
mun en ince yeri olan foramen ovalede bir yirtik yaparak yapay ASD olusturmaktir. Bunun igin balonlu bir kateter femoral venden ve-
ya umblikal venden girilerek sag atriyumdan foramen ovale yoluyla sol atriyuma ilerletilir. Balon sol atriyumda sisirilerek sag atriyu-
ma cekilir. Bu sekilde septum balon ¢apinda yirtilmis olur. VSD veya ASD'li transpozisyonda eder sant yeterli ise septostomi uygu-
lanmaz. Tranpozisyon disinda trikiispid atrezisi, mitral atrezi, hipoplastik sol kalp sendromu ve total anormal pulmoner ven déniisii gi-
bi bagka hastaliklarda da ilk 6-8 hafta icinde uygulanabilir.

Patent Duktus Arteriyozus: Fetal hayatta sag ventrikiil kaninin tamamina yakini duktus arteriyozus aracilii ile inen aortaya atilir.
Dogumdan sonra ise duktus arteriyozus kapanmaya baslar. Genellikle ilk giin icinde, en geg {i¢ giinde fonksiyonel olarak kapanir.
Kapanmazsa patent duktus arteriyozus olusur ve aortadan pulmoner artere dogru (soldan saga) santa neden olur. Dogumla birlikte
akcigerler acildiginda pulmoner direng diistligii icin pulmoner arter basinci da diiser. Bdylece pulmoner arter basinci aortadan dii-
siik hale gelir. Duktus agikligi halinde aortadan pulmoner artere dogru sistolo-diyastolik bir akim olusur. Hastanin klinik bulgulari sol-
dan saga santin miktarina yani duktusun ¢apina ve pulmoner basinca baghdir. Kiigiik PDA'larda hic bir semptom bulunmaz. Tele ve
EKG normaldir. Tek bulgu sol klavikula altinda, 1-2. interkostal aralikta duyulan sistolo-diyastolik Gfiirlimdiir. Ufiiriim sistol sonuna
dogru giderek kuvvetlenir, diyastol sonuna dogru ise giderek azalir. Bu nedenle makine iifiiriimii de denir. Biiyiik PDA'larda ise bii-
ylik VSD gibi kalp yetersizligi bulgular, biiylime gelisme geriligi, sik alt solunum yolu enfeksiyonu dykiisii bulunur. Muayenede nabiz
basinci artmistir (canl, sigrayici nabiz). Sol 1-2 interkostal aralikta tril ile birlikte sistolodiyastolik Gftiriim duyulur. PDA kii¢iik bile ol-
sa, infektif endokardit riski nedeniyle kapatiimalidir. Pulmoner hipertansiyon gelismis ise ve medikal tedavi ile KKY diizeltilemez ise
yenidogan dénemi dahil her yasta acil ameliyat veya kapatma onerilir.

Duktusun Coil lle Embolizasyonu: Artik vakalarin gogunda kateterler ile de PDA kapatilabilmektedir. Degisik materyellerden yapil-
mig, farkli marka ve sekillerde coil adi verilen materyeller mevcuttur, Femoral arter veya femoral venden duktusun anatomisine uy-
gun cap, boyut ve sekildeki coil ilerletilerek duktusun igine yerlestirilir ve emin olunca serbest birakilir.

Pulmoner Stenoz: Tiim KKH iginde % 5-7 oraninda goriiliir. Ug tipi vardir: En sik gériilen tipi valviiler pulmoner stenozdur. Valviiler
pulmoner stenoz'da kapak kalin, fibrotik, semiliiner kapakgiklar deforme ve komissiirler yapisiktir. Supravalviiler pulmoner stenoz'da
kapagin daha yukarisinda, subvalviiler pulmoner stenoz'da ise kapagin daha altinda tubuler sekilde darlik vardir. Bu nedenle sag
ventrikiil icinde basing artar ve sag ventrikiil hipertrofiye olur. Bunun derecesi darhigin miktarina baglidir. Pulmoner stenozun dere-
cesi sag ventrikiil ile pulmoner arter arasindaki basing farkina (gradient) baghdir ve (g tipi vardir: Hafif: Gradient 40 mmHg'dan az-
dir. Semptom yoktur. Pulmoner odakta ejeksiyon kligi ve 2-3/6 siddetinde sistolik ejeksiyon iifiirimi duyulur. Tele, EKG normaldir. Or-
ta: Gradient 40-80 mmHg arasindadir. Klinik bulgu genellikle yoktur. Sag ventrikiil aktivitesi artmigtir. Pulmoner odakta ejeksiyon kli-
di ve 3-4/6 siddetinde sistolik ejeksiyon ifiirlimii duyulur. S2 ¢ifttir. EKG'de sag aks, sag ventrikiil hipertrofisi vardir. Tele'de pulmo-
ner konus kabariktir (poststenotik dilatasyon). Akciger damarlanmasi normaldir. Agir: Gradient 80 mmHg'dan yiiksektir. Foramen ova-
le agiksa, sagdan sola sant baslar ve siyanoz goriilebilir. Sag ventrikiil aktivitesi cok artmistir. Pulmoner odakta belirgin tril, cok sid-
detli (4-6/6) sistolik ejeksiyon Ufiirlimii duyulur. Ufiiriim tiim sistoli doldurur, S2 pek duyulmaz ve iifiiriim sol omuza, boyna hatta sir-
ta yayilir. Ejeksiyon kligi de kapaklar ¢cok az acildigi igin artik duyulmaz.

Balon Pulmoner Valviiloplasti: Hafif pulmoner stenoz'da tedavi endikasyonu yoktur. Izlenmeleri ve infektif endokardit profilaksisi
yeterlidir. Orta pulmoner stenoz'da semptom yoksa izlenebilir veya balon pulmoner valviiloplasti uygulanabilir. A§ir pulmoner stenoz-
da ise semptom olsun veya olmasin valviiloplasti veya ameliyatla komissiirotomi (yapisik kapaklarin agilmasi) uygulanir. Balon pul-
moner valviiloplastide femoral venden girilerek pulmoner anulus ¢apina uygun ¢aptaki balonlu kateterler kapak hizasina kadar iler-
letilerek balon sisirilir ve yapisik olan komissiirler yirtilarak kapak genigletilmis olur. Ayni iglem periferik pulmoner damarlarda da
benzer sekilde uygulanarak dar damarlar genisletilebilir.
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