
Büyük Arter Transpozisyonu: Konjenital kalp hastal›klar› içinde %3-5 oran›nda görülür ve siyanotikler içinde ise Fallot tetralojisin-
den sonra ikinci s›kl›ktad›r. Normal anatominin tersine sa¤ ventrikülden aorta, sol ventrikülden pulmoner arter ç›kar. Sistemik dola-
fl›mdan gelen ansatüre kan yine sistemik dolafl›ma giderken pulmoner venlerden gelen satüre kan ise yine akci¤erlere döner. Has-
tan›n yaflamas› her iki dolafl›m aras›nda ASD, VSD veya PDA gibi bir defekt yoluyla oluflacak iki yönlü flant›n bulunmas›na ba¤l›d›r.
Hastalar›n %50'sinde VSD bulunur. Defekt olmayanlar ilk günler veya haftalar içinde kaybedilir. Müdahele edilmez ise hastalar›n %
90'› ilk yafl içinde kaybedilir. (Yaflayanlarda mutlaka ASD veya VSD vard›r.) Büyük arter transpozisyonunun iki tipi vard›r:

Basit Bat (fiants›z): Do¤umdan sonra belirgin siyanoz, solunum s›k›nt›s›, asidoz bafllar ve müdahele edilmeyen bebekler ilk günler
veya haftalar içinde kaybedilir. Üfürüm yoktur veya hafiftir. 

BBAATT++VVSSDDvveeyyaa BBAATT++AASSDD:: Siyanoz hafiftir, a¤larken belirginleflir. Klinik bulgular daha hafiftir. Ancak kalp yetersizli¤i bulgular› bafl-
lad›¤›nda semptom verdi¤inden, tan› konulmas› aylarca gecikebilir. Üfürüm pansistolik veya sistolik ejeksiyon tipindedir. Tele'de kalp
büyük, oval (yan yatm›fl yumurta fleklinde), kalp sap› (üst mediasten) dar, akci¤er vaskülaritesi artm›flt›r. Duktusu aç›k tutmak için
Prostoglandin E infüzyonu yap›l›r. 

BBaalloonn AAttrriiyyaall SSeeppttoossttoommii:: Basit tipte transpozisyonda kalp kateterizasyonu yap›larak septostomi (balonlu kateterle interatriyal
septumda yapay ASD oluflturma yöntemi) uygulanmal›d›r. Amaç, satüre kan›n sistemik dolafl›ma gidebilmesi amac›yla atriyal septu-
mun en ince yeri olan foramen ovalede bir y›rt›k yaparak yapay ASD oluflturmakt›r. Bunun için balonlu bir kateter femoral venden ve-
ya umblikal venden girilerek sa¤ atriyumdan foramen ovale yoluyla sol atriyuma ilerletilir. Balon sol atriyumda fliflirilerek sa¤ atriyu-
ma çekilir. Bu flekilde septum balon çap›nda y›rt›lm›fl olur. VSD veya ASD'li transpozisyonda e¤er flant yeterli ise septostomi uygu-
lanmaz. Tranpozisyon d›fl›nda triküspid atrezisi, mitral atrezi, hipoplastik sol kalp sendromu ve total anormal pulmoner ven dönüflü gi-
bi baflka hastal›klarda da ilk 6-8 hafta içinde uygulanabilir.

PPaatteenntt DDuukkttuuss AArrtteerriiyyoozzuuss:: Fetal hayatta sa¤ ventrikül kan›n›n tamam›na yak›n› duktus arteriyozus arac›l›¤› ile inen aortaya at›l›r.
Do¤umdan sonra ise duktus arteriyozus kapanmaya bafllar. Genellikle ilk gün içinde, en geç üç günde fonksiyonel olarak kapan›r.
Kapanmazsa patent duktus arteriyozus oluflur ve aortadan pulmoner artere do¤ru (soldan sa¤a) flanta neden olur. Do¤umla birlikte
akci¤erler aç›ld›¤›nda pulmoner direnç düfltü¤ü için pulmoner arter bas›nc› da düfler. Böylece pulmoner arter bas›nc› aortadan dü-
flük hale gelir. Duktus aç›kl›¤› halinde aortadan pulmoner artere do¤ru sistolo-diyastolik bir ak›m oluflur. Hastan›n klinik bulgular› sol-
dan sa¤a flant›n miktar›na yani duktusun çap›na ve pulmoner bas›nca ba¤l›d›r. Küçük PDA'larda hiç bir semptom bulunmaz. Tele ve
EKG normaldir. Tek bulgu sol klavikula alt›nda, 1-2. interkostal aral›kta duyulan sistolo-diyastolik üfürümdür. Üfürüm sistol sonuna
do¤ru giderek kuvvetlenir, diyastol sonuna do¤ru ise giderek azal›r. Bu nedenle makine üfürümü de denir. Büyük PDA'larda ise bü-
yük VSD gibi kalp yetersizli¤i bulgular›, büyüme geliflme gerili¤i, s›k alt solunum yolu enfeksiyonu öyküsü bulunur. Muayenede nab›z
bas›nc› artm›flt›r (canl›, s›çray›c› nab›z). Sol 1-2 interkostal aral›kta tril ile birlikte sistolodiyastolik üfürüm duyulur. PDA küçük bile ol-
sa, infektif endokardit riski nedeniyle kapat›lmal›d›r. Pulmoner hipertansiyon geliflmifl ise ve medikal tedavi ile KKY düzeltilemez ise
yenido¤an dönemi dahil her yaflta acil ameliyat veya kapatma önerilir. 

DDuukkttuussuunn CCooiill ‹‹llee EEmmbboolliizzaassyyoonnuu:: Art›k vakalar›n ço¤unda kateterler ile de PDA kapat›labilmektedir. De¤iflik materyellerden yap›l-
m›fl, farkl› marka ve flekillerde coil ad› verilen materyeller mevcuttur, Femoral arter veya femoral venden duktusun anatomisine uy-
gun çap, boyut ve flekildeki coil ilerletilerek duktusun içine yerlefltirilir ve emin olunca serbest b›rak›l›r. 

PPuullmmoonneerr SStteennoozz:: Tüm KKH içinde % 5-7 oran›nda görülür. Üç tipi vard›r: En s›k görülen tipi valvüler pulmoner stenozdur. Valvüler
pulmoner stenoz'da kapak kal›n, fibrotik, semilüner kapakç›klar deforme ve komissürler yap›fl›kt›r. Supravalvüler pulmoner stenoz'da
kapa¤›n daha yukar›s›nda, subvalvüler pulmoner stenoz'da ise kapa¤›n daha alt›nda tubuler flekilde darl›k vard›r. Bu nedenle sa¤
ventrikül içinde bas›nç artar ve sa¤ ventrikül hipertrofiye olur. Bunun derecesi darl›¤›n miktar›na ba¤l›d›r. Pulmoner stenozun dere-
cesi sa¤ ventrikül ile pulmoner arter aras›ndaki bas›nç fark›na (gradient) ba¤l›d›r ve üç tipi vard›r: Hafif: Gradient 40 mmHg'dan az-
d›r. Semptom yoktur. Pulmoner odakta ejeksiyon kli¤i ve 2-3/6 fliddetinde sistolik ejeksiyon üfürümü duyulur. Tele, EKG normaldir. Or-
ta: Gradient 40-80 mmHg aras›ndad›r. Klinik bulgu genellikle yoktur. Sa¤ ventrikül aktivitesi artm›flt›r. Pulmoner odakta ejeksiyon kli-
¤i ve 3-4/6 fliddetinde sistolik ejeksiyon üfürümü duyulur. S2 çifttir. EKG'de sa¤ aks, sa¤ ventrikül hipertrofisi vard›r. Tele'de pulmo-
ner konus kabar›kt›r (poststenotik dilatasyon). Akci¤er damarlanmas› normaldir. A¤›r: Gradient 80 mmHg'dan yüksektir. Foramen ova-
le aç›ksa, sa¤dan sola flant bafllar ve siyanoz görülebilir. Sa¤ ventrikül aktivitesi çok artm›flt›r. Pulmoner odakta belirgin tril, çok flid-
detli (4-6/6) sistolik ejeksiyon üfürümü duyulur. Üfürüm tüm sistolü doldurur, S2 pek duyulmaz ve üfürüm sol omuza, boyna hatta s›r-
ta yay›l›r. Ejeksiyon kli¤i de kapaklar çok az aç›ld›¤› için art›k duyulmaz. 

BBaalloonn PPuullmmoonneerr VVaallvvüüllooppllaassttii:: Hafif pulmoner stenoz'da tedavi endikasyonu yoktur. ‹zlenmeleri ve infektif endokardit profilaksisi
yeterlidir. Orta pulmoner stenoz'da semptom yoksa izlenebilir veya balon pulmoner valvüloplasti uygulanabilir. A¤›r pulmoner stenoz-
da ise semptom olsun veya olmas›n valvüloplasti veya ameliyatla komissürotomi (yap›fl›k kapaklar›n aç›lmas›) uygulan›r. Balon pul-
moner valvüloplastide femoral venden girilerek pulmoner anulus çap›na uygun çaptaki balonlu kateterler kapak hizas›na kadar iler-
letilerek balon fliflirilir ve yap›fl›k olan komissürler y›rt›larak kapak geniflletilmifl olur. Ayn› ifllem periferik pulmoner damarlarda da
benzer flekilde uygulanarak dar damarlar geniflletilebilir.
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