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ATRIAL SEPTAL DEFEKT




Tanim

= Atriyal septumun herhangi bir bélgesinde

herhangi bir boyuttaki delik ASD olarak
tanimlanabilir.

= Konjenital kalp hastaliklarindan en sik
rastlanilanidir(%10-15).




Tarihce

= Roesler, 1934 yilinda otopsi ile tani koydu!

» Bedford, 1941 canli hastalarda tani koymaya
basladi.

= Sondergand, purse-string kapama teknigi

» Lewis ve Swan,inflow oklizyon ve hipotermi ile
direk sUtUr kapama teknigi

= Gibbon,1953 ekstra korporeal dolagim esliginde
ilk defa basarili olarak duzeltilen kardiyak lezyon
(Acik kalp cerrahisinin baslangicidir).

= King 1980 yilinda perkitan kateter teknigi
uygulanmaya baslandi.




Embriyoloji U

= Septum primum 4. gestasyon haftasinda olusur.

* Primitive atriyumun ortasindan sagital planda
orak seklinde ortaya ¢ikar ve AV kanalin
endokardiyal yastiklarina dogru buyimeye
baslar.

= Septum primum konkavitesi apekse dogrudur.

= Septum primum alt ucu ve AV kanalin
endokardiyal yastiklar arasindaki agiklik ostium
primumdur.



Sei)tum primum AV kanal endokardiyal yastiklari ile
oirlesip ostium primum kapanmadan 6nce septum

orimumda ikinci bir agikhik olur.

Bu ostium sekundumdur ve septum primum Ust
oolgesindeki dokunun resorbsiyonuyla olur.(5.-6.
naftada olusur.)

Bu esnada septum primumun saginda septum
sekundum gelismeye baslar.Bu yapi konkav
sekildedir ve sinus venosusun ac¢ildigi bolgeye
posteriyora dogru konkavitesi uzanir.

Septum sekundumun bir ucu superiyora diger ucu
ise inferiyora dogru uzanir.Inferiyor kismi
endokardiyal yastiklarla birlesir.

Septum sekundumdaki aciklik foramen ovaleyi
olusturur.Septum primum ve sekundum birlesecek
,1‘|orar|r<1en ovale septum primumun saginda yer
alacaktir.




» Fetal hayatta sag atriyum basincinin yuksekligi
,pulmoner vaskuler rezistans (PVR),sistemik
vaskuler rezistans (SVR) hemen hemen esit
olmasindan dolayi kan akimi sagdan soladir.

= Dogumda heriki septa, septum sekundum ve
septum primum birlesecektir.

* %625-30 septum primum flebi septum sekundumla
birlesemeyecek,septum primum foramen ovale
valvi gibi davranacaktir.




Siniflama

= ASD ,ostium sekundum defektler ve atrio-
ventrikUler kanal defektleri (endokardial
cushion defektleri) olmak Uzere iki grup
altinda incelenir.

1.0stium sekundum tip defektler

2.0stium primum(A-V kanal tip) tip
defektler




ium sekRundum tip defeRtler

= Bu defektler septum primumun tam gelismemesi
yada gelistikten sonra delinmesi sonucu
meydana gelir.

1.Fossa ovalis defekti

2.Superior kaval (sinus venosus)tip defekt
3.Inferior kaval (low) tip defekt

4.Persistan foramen ovale

5.Koroner sinus defekt(unroofed koroner sinus
6.Single (common)atrium




= Fossa ovalis defekti: %65 oraninda
gorulur.Atriyal septumun orta bolimunde
septum primumun gelisimsel bozuklugu,az
yada ¢ok dereceli fossa ovalis tabaninin yoklugu
sOz konusudur.Genelde oval sekildedir.




= Superior kaval (sinus venosus)tip defekt: %6-
10. Superior vena kava (SVC) ile sag atrium (RA)
birlesme yerine yakin olarak yer alirlar ve
cogunlukla sag Ust ve orta pulmoner lob venoz
donus anomalileri ile birlikte bulunurlar(%gs)




= [nferior kaval (low) tip defekt: %20 inferior
vena kava girisi ile inferior limbik septum
arasinda yer alir.Pulmoner sag alt lob venlerinin
IVC ya veya RA a anormal donisu bulunabilir

fakat sik degildir.




= Persistan foramen ovale: %6. Foramen ovale
dogumdan hemen sonra once
fonksiyonel,sonrada anatomik (6-12 ay) olarak
kapanir.Eger foramen ovaleyi 6rten
yapraklardan Ustte bulunan ¢ok kisa ise veya
atriyum dilatasyonu nedeni ile foramen ovale
genisler ve persistan foramen ovale denilen




= Koroner sinus defekt(unroofed koroner sinus):
Nadir.Koroner sinus ¢atisindaki defekt ile sol
atriumla iletisim kurar.Genellikle persistan sol
SVCile beraber bulunur.




= Single (common)atrium: oldukc¢a nadir.Atrial
septum hig¢ gelismez.Siklikla AV kanal tip
defektlerde gozlenir




Beraber bulunabilen

lezyonlar

= *Puylmoner stenoz %10

= *Parsiyal anormal pulmoner vendz dénus %7y
= *VSD %g

= *PDA %3

= *Mitral stenoz %2

= *Persistan sol SVC %2

= * TrikUspit atrezisi




Beraber bulunabilen

sendromlar:

= *Lutembacher sendromu(ASD+Romatizmal
MS)

= *Holt-Oram sendromu (sec. ASD+el
deformiteleri)

= *Marfan sendromu

= *Turner sendromu




Hemodinami

= ASD den gecen kanin yonu ,defektin
bUyUklUgUne ve diyastol boyunca sol ve sag
ventrikilun kompliyansina baghdir.

= Normalde sol atrial basing sag atrial basin¢tan
bUyUktur. Bu da soldan saga santi saglar.

= Egerdelik 1 cm den buyukse basinglar esitlenir ve
atriumlar arasindaki basing farki her iki
ventrikilUn genisleme kapasitesine bagl duruma
gelir.




* Yenidogan doneminde sol ve sag ventrikUl

kompliyanslari hemen hemen esittir ve sant
mikstir.

= Hayatin ilk birka¢ haftasinda pulmoner vaskuler
rezistans duser,sag ventrikul basinci duser ve
sag ventrikul kompliyansi yukselir, boylece
soldan saga olan sant miktarinda artma olur.




= BUyuUk ¢ocuklarda ve erigkinlerde ise sol atrium basinci
sagdan fazla oldugu icin sant soldan sagadir.

» Cocuklukta pulmoner akim sistemik akimin 2-4 misli
artmasina ragmen pulmoner hipertansiyon gorilme sikligi
%5-%8 dir.

= Sag ventrikil ve pulmoner vaskiler yatagin volium
yuklenmesi uzun periyodlar boyunca iyi tolere edilir.

= 3.ve 4. dekada dogru pulmoner hipertansiyon %35-%50
oraninda gorulur.
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1nik

Genelde ¢ogu asemptomatiktir ve cogu rutin fizik muayene sirasinda
kardiyak UfUrOm duyulmasi ile ortaya cikar.

Kizlarda 2 kat daha siktir.

Bir cok hastada 4.-5. dekata kadar semptom gorilmez(ostium
sekundum)

Semptomlar genelde yorgunluk ve dispnedir,gelisme geriligi nadirdir.

Atrial fibrilasyon, kalp yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon 4. dekatta
ve sonrasinda ortaya ¢ikabilir.

Endokardit nadirdir.

Pulmoner odakta anormal pulsasyon saptanabilir,sag ventrikil
genislemesine bagli olarak sternum sol alt kisminda sistolik vuru ele
gelebilir.

Ikinci ses sabit ¢iftlesmistir.



= P2 normal yada hafifce artmistir.
= Genis santlarda TV a¢ilma sesi duyulabilir.

= Pulmoner bolgede sistolik ejeksiyon 0fGrima
duyulabilir.

= Sternum sol alt kisminda trikUspitten gecen kan
akiminin artmasina bagh olarak middiyastolik
UfUrom duyulabilir.




Laboratuar: siij?

= Radyografi: -genis pulmoner trunk
-genis pulmoner arteryel dallar
-ufak aorta
- RV genislemesi

= EKG: -RV hipertrofisi ile birlikte RBBB
-PR mesafesi uzamasi




= EKO (M-Mode)
1)RV yUklenmesi

2)RA ve RV genislemesi

3)ventrikiler septumun paradoksal
hareketi

-Crossectional eko sekundum ASD
yi %90 gosterir,sinus venosus defekti % 5o gosterir.

= Kateter:

-RA ve RV SO2 yUksek




Operasyon endikasyonlari

= ASD ilk yilda kapanabilir,iki yasindan sonra spontan
kapanma nadirdir.

» Komplikasyonsuz ASD ve RV volum yuklenmesi op.
endikasyonudur.

= Qp/Qs 1,5tan buyukse

= Medikal tedaviye ragmen yetmezlik devam ediyorsa
* Yasli yada ¢ok gen¢ olmak kontraendike degildir.

= MY yada TY varsa kontraendike degildir

= PVR >8u/m? ve siUrekli sagdan sola sant varsa op.
kontraendike

Eger vazodilatatorlerle 7 u /m? nin altina dusuriluyor ve
pulmoner vaskuler hastalikta gerileme oluyorsa op.
yapilabilir.

= QOperasyon i¢in optimal yas 5 yas alti, ideali 2-3 yas




Operasyon teknigi

= Median sternotomi

= Bilateral 4.IKA submamarial
= sad 5. IKA anterolateral torakotomi




Intra perikardial anatomi incelenir,pulmoner
venleri LSVCincelenir.

RA ve RV boyutlariincelenir.

Kanulasyon sirasinda digital eksplorasyon,ASD
boyutlar,PVD anomalisi MY ve TY arastinlir.

Mortalite %0, 4




» Fossa ovalis tipi defektlerde ,sinis noduna ve
arterine zarar vermemek icin oblik sag atriotomi
uygulanir.

= Koroner sinus tipi ASD lerde ,ASD AV noda ¢ok
yakindir. Dikisler defekt Ust kenarina yakin
konmali,bu yUzden patch tercih edilir.




» 35 yas UstU hastalarda atrial ffibrilasyon
insidansinin ve dolayisi ile pulmoner ve sistemik
embolizasyon riskinin yiksek olmasi nedeniyle
onarimdan sonraki 8-12.haftaya kadar oral
antikoagulasyon dnerilebilir.

= Cocuklarda genelde op. sonrasi semptom
gorulmez.




= ASD kapanmasindan sonra;
-asc. aortada MAP artar

-pulmoner kan akimi azalir

-RA basing duser

-LA basing artar

-RV diyastolik boyutlariazalir




ATRIOVENTRIKULER



A\VASYD,

= AtrioventrikiUler septumu ve atrioventrikUler

(AV) kapaklari ilgilendiren kombine bir
anomalidir.

= Defekt primer olarak interatrial olabilir yada
interventrikiuler komponentide olabilir.




= BUtUn formlarinda asagidaki anomaliler mevcuttur:
*AV septumda defekt
*AV kapaklarda defekt

*Ventrikiler septumda ¢anak seklinde defekt ve
septumun inlet-apeks bolimuindn kisa olmasi

*LV outflow bolimUnin kaz boynu deformitesi
gostermesi ve septumun apeks-outflow bolimunin
uzun olmasi

*Koroner sinUs,AV node ve his demetinin asag!
dogru yer degistirmesi




Birliktelik

= Down sendromlularin %40 inda konj. Kalp
hastaligi mevcut ve bunlarinda %40 inda
AVSD ozelliklede komplet formu gorilur.

= Parsiyel formu Di George send. ve Ellis van
Creveld send. siktir.




Embriyoloji

= Normal embriyoda 30-37. gunler arasinda
septum ortaya ¢ikar ve endokardial
yastiklarin gelisimiyle birleserek normal AV
kapaklari yaparlar.

» Endokardial yastiklarin ve AV septumun
hatali gelisimi AV septal defektlerin (AVSD)
olusumundan sorumludur.




= Anterior mitral leaflet hemen her zaman

deformedir ve primum ASD hemen her zaman
mevcuttur.

= BUtun AVSD de major endokardiyal yastiklarin
birlesmesinde bir miktar yetersizlik vardir.

= Septum primumun serbest kenari birlesecek bir
kenar bulamaz ve bir interatriyal birlesim gelisir.




= AV node posteriora dogru, koroner sinUsin
agzina dogru yer degistirmistir ve his demeti
inferiora septal defektin inferior rimi boyunca
yer degistirmistir.




Ek kardiyak anomaliler r 4

= -PDA %10

» -Fallot tetralojisi %10

= -Cift cikimli sol ventrikdl

= -TGA

= -Unroofed koroner sinis(Sol SVCile)




Anatomi

= Anatomik olarak 3 alt gruba ayrilir.
1)Parsiyal
2)Komplet
3)Komplet AV
defekt+interatrial iliski yok (intermediate)




1)Parsiyal AVSD

= Baskin anatomik 6zellikler ostium primum tip
ASD ve sol AV kapak anomalileridir.

= Atrial septumun alt kisminda bir defekt vardir.

» Bu defektin alt tarafi mitral ve trikUspit kapak ile
iliskilidir.

» Defekt degisik bUyuklUktedir,cogunlukla mitral
kapakta bir kleft mevcuttur.

» TrikUspit kapak ve ventrikUler septum normaldir.

= Mitral ve trikUspit anuluslari ayridir.




= Tek basina yada degisik varyasyonlarda 4
komponent mevcuttur;

a)primum ASD

b)inlet VSD (subtrikispit)

c)Cleft anterior mitral leaflet

d)Genislemis anteroseptal trikUspit
kommissur




= Sol AV kapakta 3 leaflet yapisi vardir.

-sol lateral
-sol superior
-sol inferior

Sag AV kapaktada 3 leaflet vardir
-sag superior
-sag lateral
-sag inferior




Birlikte gorulen anomaliler

= Sekundum ASD+ sol PSVC
= PS, TS veya atrezisi

= Aort koarktasyonu
= PDA

* Membranoz VSD
* Hipoplastik LV




2)Komplet AVSD

* Primum ASD yine mevcuttur ancak bu defekt
ventrikUler septumun Ust kismina da uzanir.

= Hem sag hem sol ventrikUller arasinda bir
ortak AV kapak vardir.

= Ortak AV kapagin 6 leafleti genelde
mevcuttur.

» 1966 yilinda Rastelli komplet AVSD leri sol
anterior bridging leafletin( ABL) anatomisine
gore A;B;C olarak subgruplara ayirmistir




= Tip A) ABL sol ventrikile aittir ve anterior trikUspit
leaflet (ATL) ile olan kommisiuri ventrikler
septumun sag anterior superior rimi boyunca uzanir.

= Tip B) ABL genistir ve ventrikiler septumu komple
kapsar.Medial papiller kas septal banda yada
moderator banda apikal olarak tutunmustur.

= Tip C) ABL ventrikUler septuma tutunmamistir ve
ATL genelde ¢ok ki¢UktUr.ABL daha genistir ve
ventrikUler septumu tip A ve B den daha ¢ok
orter.Medial papiller kas AT papiller adaleye
tutunmustur.Serbest interventrikiler gecis vardir ve
leaflet serbest dalgalanan leaflet olarak adlandirilir.



= AV kapak orifisi daima apikal

yerdegistirmistir,uzun dar bir LVOT a neden
olur.

= Angiografik olarak kaz boynu (goose
neck)deformitesi gorulur.

= DORV(Double outlet right ventriktl) +/-PS
Fallot, TGA birlikte gorulebilen anomalilerdir.




3)Atrial iliskisi olmayan
(intermediate) komplet AVSD

= En nadir gorulen formdur.
" Primum septum saglamdir.

= InterventrikUler iliski genelde genistir ve
oUtun inlet septumu kapsayabilir.




Klinik

= Soldan saga santin derecesine ve AV
kapaklarin yetmezliginin derecesine baghdir.

= Soldan saga santin derecesi ise
a)ASD genisligine
b)VSD genisligi
c)ventrikUllerin relatif kompliyansina
d)sistemik ve pulmoner damar yataginin
relatif rezistansina baghdir.



= Genis bir sol-sag sant artmis pulmoner kan akimi
ile beraberdir.

= AV kapak yetersizligi partial defektlerde %10-15
ciddi,komplet vakalarda %a5 ciddi,%20 vakada
da orta derecededir.




= ASD klinigine ek olarak MY klinigi vardir.

= MY neticesi nefes darligi ,tasipne,tekrarlayan
solunum yolu infeksiyonlari,yorgunluk

= 2. kalp sesi sabit ¢iftlesmistir

= MY UfUrUmu(apeksten koltuk altina)
= MY bagli AF,flatter(%20)

= VSD nin sistolik GfGrima

A od




Laboratuar

= Radyografi:_
-Kardiomegali (LV,RV,RA genisleme)
-AC vaskuUlarizasyonunda artma(Pulmoner
kan akimina ve PVR a gore)

= EKG:
-RV ve LV hipertrofi bulgulari

-PR uzamasi

-P dalgasi degisiklikleri




= EKO:

-Genellikle mitral kapak LV ¢ikimini
daraltacak sekilde dne dogru yer degistirmistir.

-Partial AVSD lerinde sadece rutin tetkikler
ve 2 boyutlu eko ile tani konulup ameliyat
edilebilir.

-Komplet AVSD lerde de sadece eko

ile tani konulabilir ve kateter gerekmez.Ancak 6




= Kateter:
-Sant miktari, kapak deformitesi,resistans

olcumleri,ventrikil septumu, outflow darligi tespit
edilebilir.

-RA daki SO2,IVC ve SVC girisindeki SO2 den
yuksektir.

-RV girisi SO2 yUksek bulunabilir.
-LV angiogrami,MV in 6ne dogru yer
degistirmesi nedeniile LV ¢ikimindaki daralmaya




Operasyon endikasyonlari

= Partial :
-En uygun yas 1-2 yas arasidir.Genellikle
pulmoner hipertansiyon yoktur.

-Eger semptom veya sikayet varsa (KKY yada
bUyUme gelisme geriligi) operasyon derhal
yapilmalidir.

= Komplet:
-3-6 ay arasi uygun zamandir.Eger
genel durum uygun degilse ilk haftalarda
yapilmalidir.

-Ancak KKY,biyume bozuklugu veya PVR
artisi varsa derhal yapilmali



Operasyon

= Amacg;
-ASD nin kapatilmasi,

-Interventrikiler kominiUkasyonun
giderilmesi,

-2 ayri kompetan AV kapagin
olusturulmasi,




Operatif teknik

1) Palyatif pulmoner arter banding

2)Komplet tamir




Palyatif pulmoner arter

banding
= 6 aydan ufak ¢cocuklarda
» 5 kg. dan ufak ¢ocuklarda

= Kontrol altina alinamayan KKY de
dizeltilemeyecek miktarda muskuiler VSD

varsa

= Ventrikul balansi konusunda sUphe varsa
pulmoner banding tercih edilebilir.




Komplet tamir

= Pugar ve Mc Goon-----Single patch teknigi;

-ASD ve VSD yi tek patch ile kapatip,sol AV
kapagi bileaflet kapak halinde onarmis.

-ABL anulus ortasindan bolunuyor.
-Mayo klinikte gelistirilmis.




= Piccoli ve Studer;

-sol AV kapagin kleftini gercek bir komissur
kabul ederek trileaflet bir kapak gibi
onarmislardir.




= Carpentier----Two patch teknigi:

-Bir patch ventrikUler defekti,bir digeride
ASD yi kapatmak icin kullanilir, -Sol AV kapak
trileaflet olarak birakilmistir, clefti kapatmaz .

-Post op ge¢ donemde kapakta yetmezlik

gelisebiliyor.




Risk faktorleri

" Yas,

= AV kapaktaki yetmezlik derecesi,preop.
fonksiyonel sinif operasyon igin risk
faktorleridir.




Sonuclar

* Erken donem mortalite
-partial AVSD te %a,
-Komplette %3 tur,
-1 yillik geg sUrvi %498,
-20 yillik %96 dir.
» Bradikardi ve sinUs nod disfonksiyonu postop
gorulebilir.




VENTRIKULER SEPTAL




VSD

= VentrikUller arasi septumda goruilen bir acikliktir.

* Her 1000 canlidogumda 1,3-2,5 oraninda
gorulur.

» Prematurlerde 4,5-7/1000 gorulor.

* Dogumsal kalp hastaliklarinin %20-26 sini
olusturur.

= VSD li hastalarin %50 sinde ek major
kardiovaskuler malformasyonlar mevcuttur.

= Kadin/erkek =%56/%¢44.




Tarihce

= 1879 yilinda ilk kez Roger tarafindan tanimlanmistir.Bu
anomalinin en hafif sekli halen onun adi ile anilmaktadir.

» 1879 da Eisenmenger, VSD ve overriding aortaya sahip
bir hastada kendi adi ile anilan kompleksi tarif etmistir.

» 1947 Taussing VSD klinik belirti ve bulgularini ortaya
koymustur.

» 1954 Lillihei ilk basarili tamiri kross sirkilasyon kullanarak
yapmistir.

= 1956 Kirklin CPB kullanarak gerceklestirdikleri 20 vakalik
serisini yayinlamistir.

= 1957 Lillihei VSD tamirinde atrial yaklagimin
uygulanabilirligini tarif etmistir.




Birlikte oldugu anomaliler

-Pulmoner stenoz %20
-ASD %17
-Aort koarktasyonu %5
-Persistan LSVC %9
-PDA %6 -
Aorta dextrapo. %75
-Memb.sept.anevr. %1

-TY %1




= Cerrahitedaviye giden VSD ' lerin yaklasik %50
sinde ek lezyon bulunur.

= PDA %6 sinda gorulmekle birlikte kalp
yetmezliginde olan infantlarin %25 inde PDA
vardir.




Siniflandirma

= Soto tarafindan interventrikiUler septum 4

bolgeye ayrilmistir;

1)Membranoz septum (relatif olarak

ufakitrikUspitin septal leaf
2)Outlet yada konal se

etiile ikiye bolUnur)
otum(Kristadan

pulmoner kapaga dogru o

an kisim)

3)Inlet yada AV kanal septum(TrikUspit ile

mitral kapaklari ayirir.)

4)Muskuler yada trabekuiler septum(Trikuspit
leafletlerinin apekse dogru uzantilari ile krista
supraventrikUlarisin Ust kismi)



= VSD ler patolojik anatomiye gore,embriyolojik ve
morfolojik 6zelliklerine gore cesitli siniflandirmalar
yapimistir.

1)Perimembranoz VSD(infra
kristal, membranoz, konoventrikuler) %80

2)Outlet VSD(supra kristal, konal, infundibuler,
subpulmoner,subarteryel) %5-7




1)Perimembrandéz VSD

En sik (%80) .
* Membrandz septumun AV parc¢asi her zaman intakttir.
» Defisit interventriktler kissmdadir.

= Perimembranoz defektler aortik orifisin altinda
lokalizedir.

= RV tarafindan bakildiginda krista supra ventrikularisin
altinda ,konal papiller adelenin arkasinda membrandz
septumda yeralir.

= |nfra kristal tip VSD de denir.

= Perimembrandz defektler muskuiler septuma dogru
yayilir ve buna gore subgruplara ayrilir:

a)inlet
b) trabekuler
S R Ter (outlet




TrabekUler perimembranoz defektlerde trikUspit
kapagin medial papiller kasi defektin apeksine
lokalize olma egilimindedir.

Sikhkla trikUspit septal leaflet klefttir ve defektin
kenarina yapisir.

O zaman kleft arasindan LV- RA arasi sant olusur.

Her ne kadar bu tir santlarin membranoz septumun

J




* Perimembranoz defekt RV outlet ve inlet
komponentlerinin ikisine birden uzanabilir.

= Bu tip saf trabekUler lezyonlardan daha sik
oranda gorulir ve Confluent defektler olarak

adlandirilirlar.




Cerrahi acidan perimembran6z defektlerin posteroinferio
kenari major risk alanini olusturur ¢UnkU his hGzmesi
subendokardial pozisyonda bu bélgeden gecer.

TrikUspit septal leafleti inlet ve trabekUler tip perimembg
defektleri ortebilir.

Diger bir ortme mekanizmasida defekt ¢cevresindeki doku
parcalarinin anevrizmal genislemesidir.

Bu durum olduk¢a nadir olup membranoz septum
anevrizmasi olarak adlandirilir.
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2)Outlet tip VSD

= Subarteryel ,konal,supra kristal veya
subpulmoner de denir(%5-7)

= RV ve LV outlet kisminda lokalizelerdir.

= Asyalilarda daha sik (%29).

= Sag ventrikUl ¢ikiminda krista supra
ventrikularis ile pulmoner kapak arasinda yer
alir.




3)Inlet tip VSD

= AV kanal tip VSD(%5-8)

* RVinlet kismiile trikUspitin septal leafleti
arasindadir.

= Endokardial yastiklarin gelisimindeki
bozukluk sonucu meydanna gelir.

= Defekt genelde membran6z septuma kadar
uzanit.

= Medial papiller kas (Lancisi) defektin on
kenarina yapisir.




4)Muskiler tip VSD

" %5-20

= Defekt tamamen muskuler rimden olusur.

= Muskuler septumda konal papiller adalenin
onunde yerlesir.

= Multiple olabilir.(swiss cheese)

= Lokalizasyonuna gore anterior,inlet
septumda,midmuskuler ve apikal olabilir.

= Defektin cevresi cerrahi agidan risk tagimaz.




= Ayrica VSD nin buyuklugune gore ;
A)Genis
B)Ufak
C)Moderate




A)Genis:
-Anatomik olarak defektin capr .cm2/m2den
bUyUk yada aort ring capinin yarisindan fazladir.

-iki ventrikUl arasinda basing farkinin olup
olmamasina bakilarak restriktif (basing farki var)

veya nonrestriktif (basinclar esit) olarak ayrilir.
-Qp/Qs 2 den bUyuktir.PAP yUksektir.




B)Ufak:
-Defektin ¢cap1 1cm?/m2 den kiguk yada aort

ring capinin 1/3 Unden kdguktur. -RV
ile LV arasinda basing farki vardir.PAP fazla
yukselmez. -
Qp/Qs orani 1,5 dan kiguktir. -LV

Uzerine fazla yUk binmez. -lleride




= O)Moderate:
-Bu iki form arasinda yer alir. -

PAP fazla yUkselmez,
-PVR dUsUktur.




Patofizyoloji

= VSD patofizyolojisini defektin boyutu ve PVR
oelirler.

* Dogumda sant yuksek PVR a bagli olarak

imitlidir.

= Fakatilk birka¢ haftada PVR disince Qp/Qs
giderek artar.

= Rekurran solunum yolu infeksiyonlari,nefes
darhgi tipik goruntulerdir.

= |rreversible pulm. hipertansiyon olagan
degildir.




= RV sistolik basinglari sistemik basincin %70-85
seviyelerine geldigi zaman L-R sant gradienti 15-
30 mm Hg. bulur.

» Bircok infantta ,defekt restriktif tipte ise RV
basin¢lari normal yada hafif-orta yUkselmistir ve
sant cocuk buyUyene kadar bulgu vermeyebilir.

= Genis non restriktif VSD lerde L-R santta artis ilk
birkac ayda olur,LA a gelen fazla kan volimi




= Artmis LV volum yuUklenmesi 2-8 haftalik zaman

icerisinde KKY bulgularinin ortaya ¢ikmasina neden
olabilir.

= Genis L-R santiolan VSD li infantlarda miyokardial

hipertrofi gelisme hizi kompansasyonda en 6nemli
major faktordur.

= Genis tamir edilmemis VSD lerde kronik hasara
bagli adventisyada kalinlasma, medial hipertrofi ve




= Pulmoner vaskuler hastalik patolojisi Heath ve Edwards tarafindan
otopsi raporlarina gore 6 grade ayriimistir;

-Grade 1) Medial hipertrofi var ancak intimal proliferasyon yok,
-Grade 2)SellGler intimal reaksiyon ile birlikte medial hipertrofi,

-Grade 3)intimal fibrozis,medial hipertrofi ve muhtemel vaskuler
dilatasyon

-Grade 4)Generalize vaskUler dilatasyon,intimal fibrozis,oklide olmus
vaskUler alanlar

-Grade 5)Kavernoz veya adenomatoz lezyonlar
-Grade 6)Grade 5 teki lezyonlara ilaveten nekrotizan arteritis




* Perimembrandz VSD lerin kendiliginden kapanma
olasihgi vardir fakat AV kanal tipi ve subarteryel

VSD lerde nadirdir.
= Spontan kapanma olasiligi yasla ters orantilidir.
-1 aylhikken goriulen VSD lerin %80 i spontan

kapanabilirken,
-6 ayliklarin %50 si,12 ayliklarin %25 i spontan

kapanabilir.
= Bakteriyel endokardit potansiyel ciddi




Klinik

= VSD ler dogumda nadir olarak fark edilirler.

= Intra uterin yUksek PVR in dismesi birkac haftayi
oulur.

» Fetal PVR oylesine yUksektir ki unrestriktif bir
defektte bile Gfurim duymak zordur.dolayisi ile
rutin post natal muayenede tani koyulmasi
nadirdir.

= Pulmoner flowun artmasi ile tasipne olur.

= Bu KKY nin baslangicinin gostergesidir.Efor
dispnesi olusur ve bu beslenme esnasinda

kendini gOsterir.




= Ufak VSD lilerde 3.-4. interkostal aralikta
pansistolik UfGrUm disinda bir semptom
bulunmaz.

= Genis VSD lilerde tasipne, hepatomegali,nefes
darhgi,tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar ,KKY
ligi bulgulari bulunur.

= PVR belirgin artmadigi surece S3 ve apekste
diyastolik Ufurim (mitral kapaktan gecen artmi




= PVR deki progresif artisla sistolik Gfurom ve thrill
daha kisa ve yumusak hal alir,siddetli olanlarda
duyulmayabilir.

» Bu grup hastada diyastolik pulmoner yetmezlik
UfUromu ,sertlesmis S2 ve siyanoz gorulir.




Laboratuar

= EKG:
-Ufak VSD lerde normal
-LV ve RV hipertrofisi

= TELE:

-Ufak VSD lerde normal

-Orta defektlerde kardiyak
genisleme,pulmoner arter golgesinde
genisleme,pulm. vaskuilaritede artma

-Pulmoner HT gelisenlerde RV biyumesi.




= EKO:
-Defektin yerini,sag ve sol santin
bUyUkligUnu, pulmoner HT'u saptamada
yardimci

= KATETER:
-Defektlerin sayisini, santin miktarini, defektin




Cerrahl tedavi

-Direkt cerrahi tamir tercih edilen operatif tedavi
seklidir.

-2 kg agirhigindaki infantlar CPB a sokulabilir

-Guncel cerrahi mortalite sadece VSD ler i¢in %3 Un
altindadir.

-Multiple VSD onarimi i¢in %g tir.




= Tedavide hastanin yasi,hastanin semptomlarinin
ciddiyeti,PVR in buyUkl0guU,defektin tipi ve
boyutu,mevcut yandas malformasyonlarin
varligi rol oynar.




Operasyon endikasyonlari

= a)medikal tedaviye ragmen kontrol edilemeyen
KKY,

= b)bUyUme ,gelisme geriligi,
» C)rekdrran solunum yolu infeksiyonlari

= d)genis defektler semptom yoksa dahi 2 yas
civari

= e)artmis PAP,1 yas civari
= f)Qp/Qs > 2/1
= g)PVR 8 U/m? Uzerinde ise acil op.




= |zole VSD ozellikle disik PVR varsa operasyon
12 aya kadar spontan kapanmasi umularak
beklenir.

= AV kanal tipi ve subarteryel VSD lerin spontan
kapanma sansi olmadigindan erkenden
kapatilmalidir.

= Swiss cheese VSD lerde ilk 3 ayda pulmoner




= Band komplikasyonu gorilmedik¢e debanding
ve onarim 3-5 yasa kadar ertelenmelidir.

= Subarteryel ve muskuler outlet defektler
haricinde bir¢cok VSD sag atriumdan trikuspit
kapak retrakte edilerek kapatilir.




= Subarteryel VSD ler pulmoner kapaktan yada
sag ventrikUler yaklasim ile tamir edilebilir.

» Muskuler VSD ler,midmuskuler ve inlet septal
muskuUler defektler sag atriumdan kapatilir.




= |nfant donemini gegmis biyuk VSD li hastalarada
cerrahi tedavi PV hastaligin derecesine baghdr.

-PVR 10 U/m?2 Uzerinde ise,
-Qp/Qs kan akimi orani 1,5 altinda ise,

-Klinik bulgular uyumlu ise (sistolik
UfUrUmun zayif olmasi,apikal diyastolik GfGrimun
bulunmamasi,AC grafisinde pleatorenin
olmamasi,LV Un normal hacimde olmasi,EKG de RV
hipertrofisinin olmamasi) operasyon onerilmez.

= Operasyon egzersiz esnasindaki sag-sol santi




* PVR 5-10 U m2ise her ne kadar operasyon
sonrasi PV hastalik progresyonu olacaksa da
operasyon onerilir.

* Qp/Qs =1,5-1,8 ise orta derecedeki egzersiz
esnasinda 1 olacak olursa (egzersiz esnasinda
periferik vazodilatasyon olur ve sistemik akim
artar iken fiks PVR sonucu pulmoner akimda




= Subarteryel defektler kiicUk olsalar dahi 5 yasindan
sonra kapatilmalidir.

= Aort yetmezlik GfUrUmU duyuluyorsa veya aortik
kusp deformitesi varsa acil cerrahi girisim gerekir.

= VSD nin postereinferior riminden dikisleri mimkin
oldugunca uzak konmasi ileti sistemini korumak
acisindan onemlidir.




Prognoz

= Ufak defektli hastalarin prognozu
mUkemmeldir.

» %75-80 spontan kapanma olasiligi cogunda
ilk 2 yasta olur.




Sonuc

Enfektif endokardit %0,1-0,2 oraninda gorulur.

YUksek PVR 1 olan hastalarin uzun donem sonuclari
yUz gulduricdi degildir.
Multiple VSD ve ilave kardiyak anomalisi olanlarda

mortalite artar.YUksek riskli hastalarda hastane
mortalitesi %7 civarindadir.

RBBB sag ventrikilotomiyi takiben %80,sag atriyal
yaklasim ile %34 e geriliyor.Reziduel sant,inkomplet
kapama, patch dehissansi (%0,7-2) oraninda gorulur.

Persistan kalp blogu 6zellikle multiple VSD
onarimindan sonra siktir.

Sol ventrikdlotomi yapilmis hastalarada LV
disfonksiyonu ve aritmi gorulebilir.
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