Intakt Ventrikiiler Septumlu Pulmoner Atrezi
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intakt Ventrikiiler Septumiu Pulmoner Atrezi (PA-IVS) Nedir?

intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi, sag ventrikiil (RV) ve kani akcigerlere tasiyan
pulmoner arter arasinda yer alan kapakta tam bir tikanikhdin bulundugu, ancak

ventrikuller arasi septumun saglam oldugu bir grup kalp anomalisini kapsar.

RV’nin boyutu, trikUspit kapagin islevine bagh olarak degisir. Bu nedenle, iki tur PA-IVS
ayirt edilebilir:

Type 1
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Tip 1: Trikuspit kapak iyi ¢alismaktadir. Kan sag ventrikile girer, ancak sag ventrikdl
cikisinda bir tikaniklik vardir ve kan ileriye dogru hareket edemez. Trikuspit kapak iyi
calistigi icin kan geri akamaz. Sag ventrikilde yuksek bir basing olusur. Artan basing,
kanin sag ventrikile akmasini zorlastirir. Ventrikllden ¢ok az kan gectidi igin sag ventrikul

gelisemez.

Tip 2: TrikUspit kapak dizgin calismamaktadir. Kan sag ventriklile girer, ancak sag
ventrikll cikiginda bir tikaniklik vardir ve kan ileriye dogru hareket edemez. Trikilspit
kapak duzgun kapanmadigi icin sag ventrikuldeki kanin tamami buyuk miktarlarda sag

atriyuma geri akar. Bu durum genellikle sag atriyumda belirgin genislemeye yol acar.

PA-IVS nasil olusur?

Fetal yasamda, pulmoner kapak gelisiminde bir kusur meydana gelir. Bu kusurun neden
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olustugu bilinmemektedir; inflamatuar bir kdkene sahip olabilecedi dusunulmektedir.
Pulmoner kapak tikanikligi, bazen ikiz gebeliklerde her iki fetls icin ortak bir plasentanin

bulundugu ve plasenta damarlarinin bozuldugu durumlarda da ortaya ¢ikabilir.
PA-IVS neden 6nemlidir?

PA-IVS, kalpteki 6nemli anomalilerle ve daha nadir olarak diger vucut kisimlarindaki
anomalilerle iligkili olabilir. Ek olarak, kromozomal ve genetik anomalilerle de iligkili olabilir.
Tip I'de gebelik sirasinda sag ventrikilin dizgun gelismeme riski bulunurken, Tip Il'de

fetal kalp yetmezligi ve intrauterin 6lUm riski vardir.
Gebelik sirasinda nelere dikkat edilmelidir? Daha fazla test yaptirmali miyim?

PA-IVS’nin dogum Oncesi tanisinda, iligkili olabilecek diger kalp defektlerini ayirt etmek
icin ileri duzey fetal ekokardiyografi (gebelik sirasinda bebegin kalbine 6zel bir ultrason) ve
diger vicut bolgelerindeki olasi anomalileri diglamak igin detayli fetal anatomi
ultrasonografisi gereklidir. Ebeveynlere, iligkili kromozomal veya genetik anomalileri
diglamak icin girisimsel testler dnerilmelidir. Fetal kalp yetmezligi (kapakta yetersizlik
varsa) gibi fetal komplikasyon belirtilerini dislamak igin aylik ultrason takibi énerilir. Ayrica,
her taramada tum kardiyovaskuler yapilarin degerlendiriimesi gerekir. Secilmis PA-IVS
vakalarinda anne karninda yapilan kardiyak mudahale, bu fetislerin prognozunu

iyilegtirebilir.

Nerede dogum yapmaliyim? Bebegim dogduktan sonra en iyi bakimi nerede

alacak?

PA-IVS icin dogum o&ncesi tani alan tim hastalarin, ylksek riskli gebelik uzmanlari

(perinatolog), pediatrik kardiyoloji uzmanlari ve yogun bakim Unitesine erisimi olan bir

merkezde dogum yapmasi gerekir.
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Dogduktan sonra bebegim i¢in ne anlama geliyor?

Bebek dogddugunda, kan yeterince oksijen alamaz. Oksijen eksikliginin ana belirtisi, ciltte
ve mukoza zarlarinda mavimsi-mor bir renk dedgisikliginin olmasidir. Bazen hizli ve
yuzeysel nefes alma da gorulebilir. Dogumdan sonra, yenidoganin hemen tedavi edilmesi
gerekir. PA-IVS tedavisi, dogustan gelen kalp kusurunu dizeltmek igin ilag kullanimi,

girisim veya cerrahi kombinasyonlarini igerebilir.

Tekrarlayacak mi?
Daha once etkilenen bir ¢ocugun varhdinda tekrarlama riski %71°dir; iki cocugun

etkilenmesi durumunda bu risk %3’e ¢ikar.
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