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Ventrikiiler septal defektli pulmoner atrezi (PA-VSD) nedir?

Ventrikuler septal defektli pulmoner atrezi (PA-VSD), karmasgik bir dogumsal kalp kusurudur. Her
10,000 fetusten daha azinda gorulur. Kalbimizden g¢ikan kan iki buyluk atardamar yoluyla
pompalanir: sol ventrikilden oksijen agisindan zengin kani vicuda ve beyne tagiyan aorta ve
sag ventrikulden oksijen fakiri kani akcigerlere tasiyan pulmoner arter. Kalbin ventrikullerinden
blyuk arterlere kan akigi, tek yonlu kapakgiklarla (aort kapagi ve pulmoner kapak) kontrol edilir.
Pulmoner atrezi durumunda, sag ventrikul ile pulmoner arter arasindaki kapak gelismez.

Kalbin sag ve sol ventrikulleri, ventrikiler septum adi verilen kasli bir duvarla ayriimistir. Bu
septumda bazen bir agiklik olusabilir ki buna ventrikuler septal defekt (VSD) denir. PA-VSD,
pulmoner atrezi ve VSD’nin bir arada goruldigu durumdur. Bu durumda, aort kapagi VSD'yi
kapsayacak sekilde ventrikullere baglanir; bu duruma “Ata binen Aorta” (Overriding Aorta) denir.
Bu faktorlerin kombinasyonu, fetal kalp anatomisi ve islevinde bir¢cok degisiklige neden olur. Kan
akisinin yonu, oksijenli ve oksijensiz kanin dagilimi, kalp ventrikullerinin ve diger damarlarin
buyumesi etkilenir. PA-VSD’nin her vakasi benzersizdir ve bu 6zelliklerin yani sira diger geligsim
ozelliklerine gére degisir. Ornegin, aortun VSD'yi ne kadar kapsadi§i vakadan vakaya degisiklik
gosterebilir. PA-VSD'nin kesin bir tanisi i¢in fetal kardiyoloji uzmanlarina (maternal-fetal tip
uzmani veya pediatrik kardiyolog) yonlendirilirsiniz ve gebelik boyunca defektin seyrini izlemek
igin duzenli takip yapilir.

PA-VSD nasil meydana gelir?

PA-VSD’de genetik bir bilegsen oldugu dusunulmektedir, ancak ¢ogu vakada belirli bir neden
bulunamamigtir. DiGeorge sendromu (22. kromozomun kuguk bir kisminda bir degisiklik) veya
Trizomi 21 (Down sendromu) gibi genetik durumlarla iligkili olabilir. Ayrica PA-VSD’ye sahip bir
cocugun kardeslerinde ve Fallot Tetralojisi gibi bir kalp durumuna sahip bireylerin gocuklarinda

bu durumun gorulme riski artmaktadir.

Daha fazla test yaptirmali miyim?
Doktorunuz sizi genetik danismanlik ve genetik testler icin yonlendirebilir. Amniyosentez veya
koryon villus orneklemesi (CVS) gibi testler, kromozomal anormallikleri kontrol etmek igin

yapilabilir ve kromozomal mikroarray testi veya tum ekzon dizilimi gibi diger genetik tani testleri
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uygulanabilir. Bu testler, bireysel durumunuzla ilgili 6nemli bilgiler saglar. Ayrica fetal kalp
hastaligi konusunda uzman olan maternal-fetal tip uzmani veya pediatrik kardiyolog gibi
uzmanlara yonlendirilirsiniz. Bu uzmanlar, fetal ekokardiyografi ile bebeginizin gelisimini

izleyebilir: bu tarama, fetusun kalbi ve kardiyovaskuler sistemine odaklanir.

Hamilelik sirasinda nelere dikkat etmek gerekir?

Doktorunuz, kalp kusurlarinin nasil gelistigini, bebeginizin buyumesini ve saghgini nasil
etkiledigini ve herhangi bir sikinti belirtisini izlemek amaciyla seri ultrason taramalari isteyebilir.
GuUn boyunca bebeginizin hareketlerini takip etmeniz istenebilir.

PA-VSD, dogduktan sonra bebegim i¢in ne anlama gelir?

PA-VSD'’de, sag ventrikilden pulmoner artere kan akisi engellenir, bu nedenle kan akcigerlere
pompalanamaz ve oksijenli ve oksijensiz kan VSD araciligiyla aortaya akar. Duktus arteriozus,
fetal yasamda aorta ile ana pulmoner arter arasinda kan tagiyan kaguk bir damardir ve normalde
dogumdan sonra kapanir. PA-VSD durumunda bebek, duktus arteriozusun kapanmasini
onlemek igin prostaglandin adli bir ilagla tedavi edilir. Bu, pulmoner kapak etrafindan akcigerlere
kan akigini saglamak icin yapilir. PA-VSD, sag ventrikul ile pulmoner arter arasinda bir baglanti
olusturmak ve VSD'yi kapatmak amaciyla yapilan kalp cerrahisi ile tedavi edilir. Cerrahi
yaklagim, bebegin spesifik anatomisine ve ihtiyaglarina gore bireysellestirilir. Cerrahlar en uygun
tedavi planini olugturmak icin kalp ultrasonu ve gerekli diger goruntileme testleri (gogus rontgeni
gibi) kullanarak bebegi degerlendirir. PA-VSD genellikle kalp, akcigerler ve kan damarlarinin

uyum saglamasi icin asamali olarak anatomik kusurlarin duzeltildigi bir dizi ameliyatla yonetilir.

Tekrar olur mu?

PA-VSD’nin genetik bir bileseni oldugu dusunulmektedir. Yukarida belirtildigi gibi, PA-VSD'li bir
gocugu olan ailelerde kardeslerde bu durumun goérulme riski genel populasyona gore daha
yuksektir. Bu, PA-VSD'yi agiklayan bir genetik neden bulunup bulunmadigina baghdir. Sorunu
aciklayan genetik bir neden bulunamazsa, tekrarlama riski %5’in altindadir. Bu nedenle diger
cocuklarinizin etkilenmesi zorunlu degildir. Doktorunuz, sonraki gebeliklerde fetal kalp

kusurlarini erken tespit etmek igin hedefli fetal taramalar onerebilir.
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Baska hangi sorulari sormaliyim?

Bu durum ciddi bir PA-VSD gibi mi gérinuyor?

Ultrason muayenelerim ne siklikla yapilacak?

Dodumu nerede yapmaliyim?

Bebegim dogduktan sonra en iyi bakimi nerede alacak?
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