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Pulmoner Kapak Yoklugu Sendromu nedir?

Pulmoner Kapak Yoklugu Sendromu (PKYS) nadir gorulen bir dogumsal kalp kusurudur. Normal
bir kalpte, sag karincik (kalbin alt pompalama odasi) ve pulmoner arter (kani akcigerlere dogru
tasiyan blyuk kan damari) arasinda bulunan pulmoner kapak, kanin kalpten akcigerlere
akmasina izin vermek igin agilir. Pulmoner Kapak Yoklugu Sendromu’nda pulmoner kapak ya
eksiktir ya da az geligsmistir. Islevsel bir pulmoner kapakgigin olmamasi genellikle pulmoner
arterlerin genislemesine neden olur. Sag karincik, calisan bir kapak¢ik olmadan pulmoner
arterlere kan pompalama is yukunun artmasi nedeniyle genisleyebilir. Pulmoner kapak yoklugu

sendromu Fallot Tetralojisi'nin (FT) ¢ok siddetli bir formunu temsil edebilir.

Pulmoner Kapak Yoklugu Sendromu’na ne sebep olur?

Bu kusurun kesin nedeni tam olarak anlasilamamistir, ancak genetik ve gevresel faktorlerin bir
kombinasyonunu igerdigi dusinulmektedir. Birgok vakada PKYS, tanimlanabilir bir neden veya
risk faktord olmaksizin ortaya c¢ikar. Kalbin gelisimi sirasinda rastgele bir olay olabilir. PKYS
genellikle Fallot Tetralojisi’nde oldugu gibi diger dogumsal kalp kusurlariyla birliktelik gdsterir.
Bu durum, bu kusurlara neden olan faktorlerin PKYS gelisimine de katkida bulunabilecegini

dusundurmektedir.

Daha fazla test yaptirmali miyim?

Fetal kalbe odaklanan 6zel bir fetal ultrason olan fetal ekokardiyogram icin sevk edilebilirsiniz.
Bu test bebegdin kalp yapisi, iglevi ve kan akisi hakkinda daha ayrintili bir gériunum saglar.
Genetik danismanlik ve testler dnerilebilir. Bu, kromozomal anormallikleri kontrol etmek icin
amniyosentez veya koryonik villus érneklemesi (CVS) gibi testleri ve kromozomal mikrodizin testi

veya tum ekzom dizilimi gibi diger genetik tani testlerini igerebilir.

Gebelik sirasinda takip edilmesi gerekenler nelerdir?
Bebegin sagligini, gelisimini ve gebelik suresince gelisebilen kalp rahatsizliginin ilerlemesini

degerlendirmek icin duzenli olarak ultrason ve ekokardiyogram yaptirmalisiniz. Yuksek riskli

gebeliklerde uzmanlasmis bir kadin dogum uzmani, bir neonatolog (yenidodan bakiminda
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uzman) ve pediatrik kalp cerrahi da dahil olmak Gzere multidisipliner bir ekiple bebeginizin

durumunu ve ileriye dénuk bakimini gorusmek Uzere bir araya gelebilirsiniz.

Dogduktan sonra bebegim i¢in ne anlama geliyor?

Uygun tibbi ve cerrahi yonetimle, PKYS’li birgok ¢ocuk aktif ve saglikli bir yasam sirdirecek
sekilde buyur. PKYS’li bebekler dogumdan sonra acil tibbi midahale ve muhtemelen ameliyat
gerektirebilir, bu nedenle bebeginizin ihtiyaglarini kargilamak i¢in uygun yenidodan bakimi
saglamak Uzere donatilmis bir tesiste dogum yapmak onemlidir. PKYS'li her bebek, diger kalp
kusurlarinin mevcut olup olmamasi, genel durumlari ve prognozlari agisindan farkhdir. Saglik
uzmaniniz ve multidisipliner ekiple bebeginiz icin en iyi dogum yeri ve seklini, ihtiyac
duyabilecegi olasi ameliyatlari, ihtiya¢ duyabileceg@i uzun vadeli kardiyak bakimi ve ek ihtiyaglar
icin destedi gorusmelisiniz. Gebelik sirasinda size ve bebeginize bakan ekip, dogumu ve

sonrasini en iyi nasil planlayacaginiz konusunda size tavsiyelerde bulunabilir.

Tekrarlar mi?

Her gebelik farkhdir ve PKYS'nin tekrarlama olasiligi her aile igin buyuk degiskenlik gosterir.
Sizin durumunuzda genetik bir faktor tespit edilirse, genetik danismanlik daha kigisellestiriimis
risk degerlendirmesi ve bilgi saglayabilir. Cogu izole dogumsal kalp kusurunda (yalniz kalbi
iceren ve genetik bir sendromla iligkili olmayanlar), gelecekteki gebeliklerde tekrarlama riskinin
genellikle genel populasyondan daha yuksek oldugu, ancak yine de nispeten dusuk oldugu

dusunulmektedir.

Baska hangi sorulari sormaliyim?

e Bebegimi nerede dogurmaliyim?

e Bebegimin durumunu daha iyi degerlendirmek icin gebelik sirasinda yapilmasi
gereken ek testler veya degerlendirmeler var mi?

e Bebegimin dogumdan sonra ihtiya¢ duyacagi tedavi ve ameliyatlarin beklenen seyrini
aciklayabilir misiniz?

e Bu kalp kusuru ve tedauvisi ile iligkili potansiyel komplikasyonlar ve riskler nelerdir?

e Bu kalp kusurunun gocugumun saghgi, gelisimi ve yasam kalitesi Uzerindeki uzun
vadeli etkileri nelerdir?
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