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TAPVR nedir?

TAPVR, dogustan kalp kusurlar1 olan tiim ¢ocuklarin %1'ini olusturur. Kalbe giden kan akisinda yapisal
farkliliklar oldugunda ortaya ¢ikar. Genellikle akcigerlerden gelen oksijen bakimindan zengin kan kalbin
sol iist odacigina (atriyum) girer. Bu kan daha sonra alt odaciga (ventrikiil) girer ve burada aort yoluyla
viicuda pompalanir.

TAPVR'de oksijen bakimindan zengin kan yanlislikla baska yapilara, genellikle de sag kulakgiga girer
ve burada viicudun geri kalanindan gelen oksijen bakimindan daha az zengin kanla karisir. TAPVR'de
kan damarlarinda ¢esitli anatomik tipte yapisal farkliliklar vardir. Her vakada cerrahi diizeltme
gereklidir. Bazen, pulmoner venlerde ek bir “darlik” sorunu ve bu venlerin kalbe geri bosaldig: yerlerde
farkliliklar vardir. Bu durum klinik semptomlarda ¢esitlilige neden olabilir. Ek olarak pulmoner venlerde
daralma (stenoz) olan ¢ocuklar genellikle daha siddetli semptomlara sahiptir ve cilt renklerinde siyanoz
adi verilen bir koyuluk olabilir. Bu durum mevcut oldugunda, daha erken cerrahi diizeltme gereklidir.

TAPVR nasil gerceklesir?

Insan viicudunda iki tiir kan dolasimi vardir - sistemik ve pulmoner dolasim. Sistemik dolasim sol
atriyum, sol ventrikil ve aorttan baslar, oksijen bakimindan zengin kan viicuda dagitilir ve dokulardan
gelen oksijenden fakir kanin sistemik damarlar yoluyla kalbe donmesiyle son bulur.

Pulmoner dolasim, oksijenden fakir kanin sag atriyuma ve ardindan sag ventrikiile girmesini ve burada
pulmoner arter yoluyla akcigerlere yonlendirilmesini igerir. Burada kan, viicuda gondermek iizere
akcigerlerden oksijen alir. i1k olarak, genellikle pulmoner venler yoluyla sol atriyuma girer. Eger tiim
pulmoner venler sol atriyuma bosalmiyorsa, oksijenden zengin kan sistemik dolasima ve viicuda
iletilmez. Pulmoner venler ile sol atriyum arasinda dogrudan baglant1 bulunmayan bu diizenlemedeki
tiim yapisal farkliliklar Total Anormal Pulmoner Venéz Dontis (TAPVR) olarak adlandirilir.

Kromozomlar TAPVR ile nasil iliskilidir?

TAPVR'in fetal hayatta nasil gelistigi kesin olarak bilinmemektedir. Bu bozuklukta kromozomal
anormallikler nadirdir.

Daha fazla test yaptirmah miyim?

Fetiiste TAPVR tespit edilirse, bebeginizin kalbinin ayrmtili bir fetal ultrasonu (fetal ekokardiyografi)
onerilir. Bu degerlendirme i¢in muhtemelen bir Maternal Fetal Tip Uzmani ve Pediatrik Kardiyologa
yonlendirileceksiniz. TAPVR ile kromozomal anormallikler arasinda dogrudan bir iliski
kaydedilmemistir, ancak bu bozuklukla iliskili birka¢ gen defekti bulunmustur. Baska anormalliklerden
siiphelenmek i¢in ek ultrason gostergeleri varsa, doktorunuz muhtemelen daha fazla tartigma icin bir
genetik uzmanityla konsiiltasyon dnerecektir.
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Hamilelik sirasinda nelere dikkat edilmelidir?

Fetal yasamda, plasenta oksijen dagitiminda 6nemli bir rol oynadigi i¢in fetiisiin akcigerlerini 6nemli bir
sekilde kullanmasina gerek yoktur. Bu nedenle, anne ve fetlis muhtemelen bu durumla ilgili herhangi bir
0zel semptom gostermeyecektir. Ancak hamilelik ilerledikge, bu yapisal farkliligin bir sonucu olarak
kalpteki kan akisinda meydana gelen degisiklikleri degerlendirmek i¢in seri fetal eko ¢aligmalar1
gerekebilir. Dogumdan sonra bu bebeklerin bakimi i¢in donanimli bir merkezde dogum i¢in bir plan
yapilmasi gerekecektir.

Dogumdan sonra bebegim icin ne anlama geliyor?

Dogumdan sonra bebeginiz herhangi bir ciddi hastalik belirtisi acisindan dikkatle izlenecektir. Tan1y1
dogrulamak ve TAPVR tipini belirlemek ve venoz sistemdeki tikanikligin varlig1 ve derecesi gibi
kalpteki diger yapisal degisiklikleri dislamak igin bir ekokardiyogram yapilacaktir.

Bebek zatiirre ve akut kalp yetmezligi gibi komplikasyonlar acisindan izlenecektir. Bu durumu
diizeltmek i¢in cerrahi miidahale gereklidir ve bunun zamanlamasina yenidogan muayenesi ve tetkikleri
tamamlandiktan sonra pediatrik kardiyolog ve kardiyovaskiiler cerrah tarafindan karar verilecektir.
TAPVR ciddi bir kalp anomalisidir. Diizeltici ameliyat yapilmazsa, bir¢ok bebek yasaminin ilk yilinda
Olecektir.

Tekrar olur mu?

TAPVR' nin kardeslerde ve diger aile bireylerinde tekrarladig: bildirilmistir. Bu tekrarlama riski
nedeniyle, gelecekteki gebelikler fetal ekokardiyografi ile kalbin dikkatli ultrason muayenesi ile
degerlendirilmelidir.

Baska hangi sorular1 sormalyim?

e Bebegimde ne tiir bir TAPVR var?

Kalpte veya bebegin baska bir yerinde baska sorunlar var m1?

Bebegim nerede dogurtulmali?

Yaptirmam gereken 6zel bir test var mi1?

Bebegim dogmadan 6nce onunla ilgilenecek Pediatrik Kardiyolog ile tanisabilir miyim?
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