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OZET

Amag: Cerrahi olarak kapatilan pediatrik izole VSD hastalarinda, klinik sonuglarin

degerlendirilmesi amaglanmistir.

Hastalar ve Yontem: Klinigimizde Ocak 2010 — Mart 2018 yillar1 arasinda izole
VSD tanis1 alan 1 yas alti toplam 112 hasta ¢alismaya alinmistir. Bu hastalarin
hepsine cerrahi tamir islemi uygulanmistir. Calismaya alinan hastalar retrospektif
olarak mortalite, morbidite ve hastanede kalis siireleri agisindan degerlendirilmistir.
Opere edilen hastalar 6 aydan biiyiikk ve 6 aydan kiigiik olmak {izere iki alt grupta

karsilastirilmistir.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 54 kadin (%48) ve 58 erkek (%52) toplam 112
hastanin yas ortalamasi 8,1 + 2,7 ay (1 - 12) olarak tespit edildi. Hastalarin ortalama
kilo agirliklar1 7,9 + 1,8 (2,9 - 11) olup, 110 (%98,2) hasta yama teknigiyle ve 2
(%1,8) hasta primer onarimla kapatilmistir. Ortalama CPB siiresi 64,2 + 13,2 dakika
olup, kros klemp siiresi 46,2 = 6,6 dakikadir. Total hastane kalig siiresi 7,88 + 1,57
giindiir. Calisma verilerinin analizinde, 6 aydan kiigiik (n:25, %22,3) (5,8 + 1,1 kg) ve
yas1 6 ay iizerinde (n:77, %68,7) (8,8 + 1,2kg) olan hasta gruplar1 karsilastirilmistir. 6
aydan kiigiik hastalarmm CPB (71,8 £ 11,2 & 60,7 + 12,7, p < 0,0001) ve X klemp
(48,8 £ 6,6 & 45,0 + 6,3, p = 0,005) siireleri anlamli1 olarak daha yiiksek bulunmustur.
Yine 6 aydan kii¢iik yas grubunda, postoperatif 2 hastada kalict pace-maker ihtiyaci
olup, gecici pace-maker gereksinimi 6 aydan biiylik hasta grubuna kiyasla anlamh
olarak yiiksek bulunmustur (n:6 & n:2, p = 0,01). Yogun bakim yatis (3,2+ 1,0 & 1,1
+ 0,4, p < 0,0001) ve hastane kalis stireleri (9,6 £ 1,3 & 7,0 + 0,9, p < 0,0001) 6 ayin

altindaki hastalarda anlamli olarak daha ytiksek bulunmustur.

Uzun donem takiplerinde 1 hastada rezidi/rekiirrens VSD nedeniyle reoperasyon
gerceklestirilmis ve 2 hasta pil jenaratdr degisimi nedeniyle re-hospitalize edilmistir.

Tiim hastalarda hastane ve hastane dis1 mortalite gézlenmemistir.

Sonug: Bir yas altindaki VSD hastalariin cerrahi teknikle kapatilmasi, mortalite ve
morbidite agisindan oldukea etkili ve giivenilir bir yontem olmakla birlikte, 6zellikle
6 aydan kiiciik hasta gruplarinda operatif risklerin g6z Oniinde bulundurulmasini

onermekteyiz.

viii



ABSTRACT

Objective: The aim of this study was to evaluate the clinical results of pediatric

isolated VVSD patients who were surgically closed.

Patients and Methods: Between January 2010 and March 2018, a total of 112
patients diagnosed with isolated VSD were included in the study. All of these
patients underwent surgical repair. Patients were evaluated retrospectively in terms
of mortality, morbidity and length of hospital stay. The patients operated were
compared in two subgroups which were larger than 6 months and less than 6 months.

Results: A total of 112 patients, 54 female (48%) and 58 male (52%) were included
in the study. The mean age was 8,1 + 2,7 months (1-12). The mean weight of the
patients was 7,9 = 1,8 (2,9 - 11) and 110 (98,2%) patients were covered with patch
technique and 2 (1.8%) patients were closed with primary repair. The mean duration
of CPB was 64,2 + 13,2 minutes and the cross clamp time was 46,2 + 6,6 minutes.
Total hospital stay was 7,88 + 1,57 days. In the analysis of the study data, patients
who were younger than 6 months (n: 25, 22,3%) (5,8 + 1,1 kg) and those more than 6
months (n: 77, 68,7%) (8,8 + 1,2 kg) were compared. CPB (71,8 + 11,2 & 60,7 +
12,7, p <0,0001) and X clamp (48,8 + 6,6 & 45,0 = 6,3, p = 0,005) times were
significantly higher in patients younger than 6 months. Again, in the age group
below 6 months, 2 patients needed permanent pace-maker and the need for
temporary pacemaker was found to be significantly higher compared to the patient
group of more than 6 months (n: 6 & n: 2, p = 0,01). Intensive care hospitalization
(32+1,0&1,1+0,4, p<0,0001) and hospital stay (9,6 + 1,3 & 7,0 £ 0,9, p <0,0001)
were significantly higher in patients under 6 months.

In the long term follow-up, 1 patient underwent reoperation due to residual /
recurrent VSD and 2 patients were rehospitalized due to battery generator

replacement. No hospital and non-hospital mortality was observed in all patients.

Conclusion: Although surgical closure of VSD patients under one year is a very
effective and reliable method in terms of mortality and morbidity, we recommend
that operative risks should be considered especially in patients younger than 6

months.



1. GIRIS

Ventrikiiler septal defekt (VSD), kalbin sag ve sol ventrikiilii arasinda
bulunan interventrikiiler septumdaki (IVS) agikliklara verilen addir. izole ventrikiiler
septal defektler (VSD'ler) en sik goriilen konjenital yapisal kalp hastaligidir ve 1000
canli dogumda 0,34 ile 2,68 arasinda goriliir [1-3]. Goriintiileme tekniklerinin
gelismesiyle 1000 canli dogumda 5-50'lere kadar yiikselmistir [4]. VSD'ler dogumsal
kaynakli olabildigi gibi sonradan da gelisebilirler. Bilinen izole VSD orani,
konjenital kalp hastaliklarinin yaklasik %20’sini olusturmasina ragmen VSD’nin
etyopatogenezi heniiz net olarak anlasilamamistir. Etiyolojide kromozom
anomalileriyle (Trizomi 21 - Down sendromu, 22qll delesyonu - Di George
sendromu ve 45X delesyonu - Turner sendromu) birlikte annenin alkol, sigara ve
amfetamin kullanmasi, diyabet varligi, boya sanayi, tarim ilaglar1 gibi bazi ¢evresel

faktorler sugclanmaktadir.

Her ne kadar ilk 1 ayda, VSD'lerin %80'inde defekt spontan kapanabilse de,
defektin kapanmadigi hastalarda siklikla ameliyat gerekmektedir [5]. VSD'lerin
cerrahi olarak kapatilmasi en yaygin pediatrik kalp cerrahisi prosediiriidiir, Lillehei
ve arkadaslar1 1957'de ilk basarili onarimi gergeklestirdikleri i¢in giinlimiize kadar
cerrahi ve tibbi bakimda ilerlemeler kaydedilmistir [6, 7]. VSD'lerin kapatilmasinda
kullanilan diger bir yontem ise kateter teknigidir. Gelisen teknolojik ve metodolojik
yontemler hasta ve cerrah konforunu artirmaya yonelik olsa da uygun ve secilmis

vakalar diginda cerrahi olarak kapama hala en giincel ve sik kullanilan bir yontemdir.

Gilinlimiizde izole VSD operasyonlar1 belli merkezlerde yapilmakla birlikte
cerrahi olarak hastaya yaklasim ve teknik belli standartlar ve Olciitler esligindedir.
Giincel yaymlar esliginde, cerrahi miidahalelerin izole VSD hastalarinda operasyon
sonras1 gozlenen komplikasyon oranlarinin oldukc¢a diisiik oldugu yoniindedir.
Ancak hala komplikasyonlarin gozlenmesi ve bu hastalarin risk degerlendirmesinde

belirleyici faktorlerin neler olmasi gerektigi tartisma konusudur.

Biz calismamizda, 1 yas alt1 izole VSD hastalarinda yapilan cerrahi girisim
sonras1 gelisen komplikasyonlarin orta ve uzun donem sonuglarimi ve alt grup

analizlerini arastirdik.



2. GENEL BILGILER

2.1. VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT TANIM

Ventrikiiler septal defekt (VSD), interventrikiiler septumda bir veya ¢ok
sayida delik olmasi demektir. En sik gdzlenen konjenital kalp hastaligidir. Izole
olarak gozlenmekle birlikte arada kiiclik kardiyak morfolojik anomaliler eslik
edebilir [8]. VSD, Fallot tetralojisi, tam atriyoventrikiiler (AV) septal defekt, biiyiik
arterlerin transpozisyonu, trunkus arteriozus, triklispid atrezisi, siniis valsalva
anevrizmasli ve interrupted aorta gibi bir bagka biiylik kardiyovaskiiler anomalinin
pargasi olabilir. Cocukluk doneminde en sik konjenital kalp anomalisi iken ilerleyen
yaslarda siklig1 azalmaktadir. Zamanla kendiliginden kapanma ihtimali olan bu
hastalikta medikal tedavilerden ¢ok cerrahi miidahaleler kapanmayan VSD’ler i¢in
en Onemli alternatif olmustur. Giliniimiize kadar basarili bir sekilde cerrahi ve

girisimsel yontemlerde gelismeler kaydedilmistir.

2.2. VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT TARIHCE

VSD ilk olarak pediatri hekimi olan Henri Roger tarafindan 1879 yilinda
tanimlanmistir [9]. Daha sonrasinda 1897°de Eisenmenger, siyanoz ve pulmoner
hipertansiyonu olan hastanin otopsi bulgularinda iki ventrikiil arasinda delik
oldugunu vurgulamistir. VSD’nin anotomik ve klinik detaylar1 1932°de Abbott,
1947¢de Taussig tarafindan arastirilmistir. 1954 yilinda, Minneapolis'teki Minnesota
Universitesi'nden Lillehei, Varco ve meslektaslari, azygos akis prensibine dayanan
normotermik, diisiik akisl, kontrollii capraz dolagim kullanarak VSD'leri oksijenator
olarak yetiskin bir insanla onarmaya basladilar [10-12]. Bu, birkag¢ yil sonra Cooley
tarafindan icat edilen ve adina kardiyopulmoner baypas (CPB) denilen yontemle
kardiyak ameliyatlarin yapildign kalp cerrahisi déneminin baglangiciydr. ilk sekiz
hastadan besi yagamlarinin ilk yilindayd: ve sadece iki tanesi 6ldii. Biiyiik VSD'leri
olan ve cerrahi olarak tedavi edilen bebeklerde dramatik olarak kilo artisi belgelendi.
Ayrica 4, 5 ve 5 yaglarinda olan diger hastalar hayatta kaldi ve bunlardan biri ¢oklu
VSD'ye sahipti.



1956'da DuShane ve arkadaglari, Mayo Klinik'te mekanik pompa-
oksijenatorlii biiyiik VSD'lerin intrakardiyak onarimi yapilan 20 hastay1 rapor ettiler
[13]. CPB siiresi 10 ile 45 dakika arasinda degismekle birlikte yirmi hastanin dordii
hastanede yasaminmi yitirdi. Bu donemde mortalite oranlarinda 6nemli diisiisler

saglandi.

Truex, kalpte 6zel ileti yolaklarmi tarif ederek VSD ile olan iligkilerini
acikladi [14]. Lev bu konudaki galismalar1 daha da detaylandird1 [15] ve bu bilgiler
esliginde Kirklin ve DuShane, VSD onarimi sirasinda kalp blogu gelismesini
engelleyen cerrahi bir teknik gelistirdiler [16, 17].

Lillehei 1957'de VSD'ye atriyal bir yaklasimin uygulanabilecegini gosterdi
[7]. Hipotermik dolasim arresti teknigi, bir pompa-oksijenatoriin yeniden hastayi
1sitmasi ile, Okamoto tarafindan VSD'li bebeklere basariyla uyguland: [18]. Kirklin,
DuShane (1961) ve Sloan'in grubu (1967), bebeklerde VSD'nin primer onariminin
uygulanabilirligini bildirdiler [19, 20].

Barratt-Boyes ve meslektaslari, kiigilk bebeklerde VSD'nin rutin primer

onariminin, pulmoner banding’e iistiin oldugunu bildirmislerdir [21].

2.3. EMBRIYOLOJi

Anne karninda fetal gelisimin 3. hafta ortasina dogru kalp ve damarlar
belirmeye baslar. Anjiojenik hiicreler kalp tiipiinii olusturacak sekilde birlesirler ve
olusan kalp tiipli ventral-kaudal yonde, sagdan sola dogru doner ve kardiyak loop
olusur. Daha sonra ventrikiiler kistmdan primitif sol ventrikiil, bulbus kordisin
proksimal kesiminden ise primitif sag ventrikiil olusur [22]. Primer interventrikiiler
foramen bu yapilar arasinda bulunur. Sag ve sol atriyoventrikiiler kapaklar aracilig
ile her iki ventrikil atriyumlarla baglantihidir. 4. haftanin sonunda miiskiiler
ventrikiiler septum, ventrikiil tabanindan yukari dogru biiylimeye devam eder ve
ventrikiilleri ikiye boler. 5. haftanin sonunda trunkus arteriyozus’da Karsilikli iki
kabart1 olusur. Bu kabartilar1 karsilikli spiral yapacak sekilde biiyiir ve birleserek
aortiko-pulmoner septumu olustururlar. Atriyoventrikiiler kanallar arasinda bulunan
endokardiyal yastik dokusundaki proliferasyon bu siirecte tamamlanir. Aortiko-

pulmoner septum asagiya ventrikille dogru uzanir ve oOnceden birlesmis olan



endokardiyal yastik ve muskiiler septum dokusu ile birlesir. Bu ii¢ yapinin birlesimi
intrauterin yasamin 7-8. haftasinda tamamlanir ve interventrikiiler foramen kapanir.
Sonra septumun bu bolgesi membrandz interventrikiiler septum olarak sekillenir [22,
23]. Eger bu dokularda birlesme tamamlanamazsa VSD ve diger patolojik kardiyak

anomaliler olusabilmektedir.

2.4. ETiYOLOJI-EPIDEMIiYOLOJi

Konjenital kardiyak anomalilerde etiyolojik olarak genetik ve ¢evresel
faktorler rol oynamaktadir. VSD'nin kesin etiyolojisi bilinmemektedir. Diger
konjenital kalp anomalileriyle birlikteligi siktir. Trizomi 21 (Down sendromu),
22011 delesyon (Di George sendromu) ve 45X delesyon (Turner sendromu) gibi
kromozom anomalileriyle VSD goriilme sikligr artar. TBXS, GATA4 ve NKX2.5

gibi gen mutasyonlarinin ailesel septasyon defektleriyle iliskisi gosterilmistir [24].

Cevresel faktorler olarak annenin sigara, alkol, amfetamin kullanmasi,
diyabetes mellitus varligi, ilk trimesterda rubella enfeksiyonu gecirmesi, boya

sanayii de ¢alisma, tarim ilaglar1 ve benzen maruziyetleri sorumlu tutulmaktadir [23].

En sik gozlenen konjenital kalp hastaligi izole VSD’dir. Doppler
Ekokardiyografi (EKO) klinik olarak kullanilmadan 6nce VSD sikligi hakkinda
yeterli bilgilere sahip degildik. izole VSD hastalar1 genellikle semptomatik
olmadiklar1 ve hayatin erken donemlerinde bu defektlerin belli oranda kapanma
thtimalleri nedeniyle doppler EKO’nun rutin kullanima girmesiyle prevalansi
hakkinda daha net bilgilere ulasildi. VSD sikliginin 1000 canli dogumda 5-50

oraninda oldugunu gosteren ¢alismalar vardir [4].

Izole VSD gériilme sikligi biraz daha kiz gocugu lehinedir. Cinsiyet, 1rk, anne
yasi, dogum siras1 ve sosyoekonomik durum VSD insidansinda 1rk, cinsiyet, dogum
sayisi, anne yast ¢ok fark etmemekle birlikte bazi genetik gecis 6zellikleri
tasimaktadir. Ornek olarak Asya toplumunda miiskiiler tip defektler daha az
gozlenirken, subarteriyel defektler daha sik gozlenmektedir. Bati toplumunda
subarteriyel defektler cerrahi gerektiren VSDc‘lerin %5‘ni olustururken, Asya

toplumunda bu oran %30’lara kadar ¢ikmaktadir [25].



2.5. VENTRIKULER SEPTAL ANATOMIi

Sag ve sol ventrikiil septal yiizeyleri asimetriktir, temel olarak sadece sag
ventrikiilde bir infundibulumun varligina baghdir. Sol ventrikiildeki yiiksek basing
interventrikiiler septumda sol tarafta igblikey ve sagda disbiikey bir goriinti
olusturur. IVS {i¢ anatomik bdliimden olusmaktadir. Miiskiiler septum, membranoz

septum ve atriyoventrikiiler septum (Sekil 1,2).

Atrial Pulmonary

septum vein Left atrium

Mitral valve

Atrioventricular
septum

Left ventricular
outflow tract

Left ventricle
vena cava {

Coronary

sinus Ventricular

septum

Right ventricle

Sekil 1. Interventrikiiler septumun her iki ventrikiil arasindaki kesitsel goriintiisii.

(Kirklin/Barratt-Boyes Cardiac Surgery, 4th Edition, ISBN: 978-1-4160-6391-9’den alintilanmustir.)

RV side

Inferior

Anlerics
Anterior

Sekil 2. Interventrikiiler septumun 3 boyutlu gériintiisii.

(Hoch M. Three-dimensional echocardiography of ventricular septal defects. Images Paediatr Cardiol.
2002 Jul;4(3):4-20.’den almtilanmigtir.)



Membrandz septum (pars membranacea), sol ventrikiil ¢ikis yolunu kismen
sag ventrikiil ve kismen de sag atriyumdan ayiran kardiyak septumun lifli kismidir.
Bu bilesenler arasindaki aymrim c¢izgisi, trikiispit kapak aniiliisiiniin septuma
tutunmasiyla belirlenir. Bu baglantinin sag ventrikiil tarafinda interventrikiiler
bilesen bulunur. Sag atriyal taraf ise atriyoventrikiiler septumun (AV) membrandz

boliimiinii olusturur.

AV septum, sag atriyum ve sol ventrikiil arasinda yer alan kardiyak septumun
bir parcasidir. Ustii membrandz kisim ve inferioru miiskiiler kissmdan olusur. AV
septum, trikilispit kapagin septal baglantisinin mitral kapak¢igin 6n yaprakeiklarinin
septal baglantisindan daha apexte olmasi nedeniyle daha belirgindir. Sol ventrikiil

tarafindan bakildiginda, kas bileseni ¢ikis septumunun bir par¢asini olusturur.

AV nod, AV septumun membrandz ve kas boliimleri arasindaki kavsaga
bitigik olan atriyal septumdadir ve bu iki bilesen arasindaki sag trigona dogru his

demeti olarak ilerler.

Miiskiiler septumu ti¢cgen seklinde 3 boliime ayirabiliriz. Bu liggenin tepesi

membrandz septum komsulugudur (Sekil 3).

Sekil 3. Sol ventrikiil tarafindan membranéz septumun miiskiler septumla olan

komsulugu.

(Kirklin/Barratt-Boyes Cardiac Surgery, 4th Edition, ISBN: 978-1-4160-6391-9°den alintilanmustir.)



Miiskiiler septum; inlet, outlet ve trabekiiler septum kisimlarindan
olugsmaktadir (Sekil 4).

Sekil 4. Miiskiiler septumu olusturan inlet, outlet ve trabekiiler septum bilesenleri.

(Kirklin/Barratt-Boyes Cardiac Surgery, 4th Edition, ISBN: 978-1-4160-6391-9‘den alintilanmustir.)

2.6. VENTRIKULER SEPTAL DEFEKTIN SINIFLANDIRILMASI

VSD'ler anatomik yerlesimlerine ve hemodinamik 6zelliklerine gore gesitli
siniflamalara ayrilmistir. Ozellikle morfolojik siniflama cerrahi prosediirler agisindan
onem kazanmis olup bu smiflama genellikle konjenital kalp cerrahisi veri tabani

projesi konsensusuyla uyumludur [26].



Morfolojik siniflandirmada VSD'ler septumdaki anatomik yerlesim yerlerine

gore 4'e ayrilirlar (Tablo 1).

Tablo 1. VSD'lerin morfolojik siniflandirilmasi.

VSD SINIFLAMASI % BOLGE/SINIRLAR
) Trikiispit kapak smirinda
Perimembrandz 80 . . L
Ileti sistemi posterior rimde
Tiim kas sinirinda
Miiskiiler 5 L .
Ileti sistemi uzakta
. Semilunar kapaklarin sinirinda
Doubly committed subarteryal 5-10 L .
Ileti sistemi uzakta
Atriyoventrikiiler septal tip
Inlet septal <5 Posterior yerlesimli
[leti sistemi posterior rimde

Miiskiiler VSD'ler tamamen kas dokusu i¢inde kendinin sinirlayabilecegi gibi

diger bolgeleri de igerebilir, cok sayida VSD olabilir, bu nedenle yapilan siniflama

genisletilmistir (Tablo 2).

Tablo 2. Genisletilmis VSD siniflamasi.

VSD SINIFLAMASI

GENISLETILMIS VSD SINIFLAMASI

Perimembrandz

Inlet
Anterior
Outlet

Muskiiler

Outlet (Konal)
Trabekiilar
inlet
Anterior
Apikal

Doubly committed subarteriyel

Inlet septal Atriyoventrikiiler septal tip
Anterior (Fallot Tetralojisi)
Malalignment Posterior (Interrupted Arkus Aorta veya Aort koarktasyonu)

Rotasyonel(Taussig-Bing)




2.6.1. Tip 1- Doubly committed subarteriyel VSD (%10)

Esas defektin miiskiiler subarteriyel infundibulumda oldugu VSD’lerdir.
Yerlesim yerlerine gore suprakristal, infundibuler, subpulmoner, outlet, juxta-
arteriyel veya konal VSD'ler de denir. Konal septumda, aort veya pulmoner kapak
komsulugunda bulunan bu tip VSD’lerin iist kenarin1 semiliiner kapaklar arasindaki
fibroz devamlilik, alt kenarini ise miiskiiler septal bant olusturur. Genellikle aort
kapagin sag koroner lifleti venturi etkisiyle diyastolde VSD icine girerek sag
ventrikiil (RV)’e dogru prolabe olur. Bu sebepten, doubly commited VSD’ler
genellikle goriindiiklerinden daha genistir ve nadiren spontan kapanirlar. Aort
yetmezligi (AY) bu tip VSD’lerin %50’sine eslik eder. Ugiincii ve dordiincii dekatta,
ilgili Siniis Valsalva’da anevrizma gelisebilir. iletim sistemi defektin posterioriinden

ve uzagidan geger (Sekil 5).

Sekil 5. Doubly comitted tip VSD.

(Kirklin/Barratt-Boyes Cardiac Surgery, 4th Edition, ISBN: 978-1-4160-6391-9°den alintilanmustir.)



2.6.2. Tip 2- Perimembranéz VSD (%70- 80)

IVS’un membranéz kismi ile miskiiler kisminin birlestigi yerdeki defekt
nedeniyle olusan bu VSD en sik goriilen tipi olusturmaktadir. Diger adi
Konoventrikiiler VSD'dir. Konum olarak Trikiispit kapagin (TV) anterior ve septal
lifletleri arasindaki komissiiriin hemen altinda bulunurlar. Aort kapagin non koroner
lifletinin anterior yarisiyla sag koroner lifleti arasindaki komissiirle komsulugu
olabilir. Defektin tist kenarmi miiskiiler subpulmoner infundibulum, bir kenarini
membrandz septum, digerini trikiispid ve aort kapak arasindaki fibréz devamlilik
olusturur. TV septal lifleti, perimembrandz VSD icine dogru ilerleyerek “ventrikiiler
septal anevrizma” veya “trikiispid pos” meydana getirebilir. Bu durum VSD’nin
oldugundan daha kiigiik veya kapanmus gibi goriinmesine neden olabilir. leti

dokular1 defektin posteroinferior kdsesinden geger (Sekil 6).

#

}

: L]

Sekil 6. Perimembrandz tip VSD.

(Kirklin/Barratt-Boyes Cardiac Surgery, 4th Edition, ISBN: 978-1-4160-6391-9°den alintilanmustir.)
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2.6.3. Tip 3- Atriyoventrikiiler kanal tipi (inlet tip) VSD (%5)

Sag ventrikiil (RV) inleti ya da atriyoventrikiiler (AV) septumdaki bir defekt
sonucu olugan VSD tipidir. Endokardiyal yastik¢ik defektidir. TV in septal lifletinin
hemen altinda yerlesen defektle septal liflet arasinda kas dokusu yoktur. Cogunlukla
Down sendrom’lu hastalarda goriiliir ve atriyal ve miiskiiler IVS arasinda
malalignment sonucu, TV kordalarinda straddling’in en sik eslik ettigi VSD tipidir
(Sekil 7). Spontan olarak kapanmazlar. Defektin posterior kenarindan iletim dokusu

gecer.

Ay .
"’ ﬁ‘~ "
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4

Sekil 7. AV Inlet tip VSD.

(Kirklin/Barratt-Boyes Cardiac Surgery, 4th Edition, ISBN: 978-1-4160-6391-9°den alintilanmustir.)
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2.6.4. Tip 4- Miiskiiler tip VSD (%5)

Miiskiiler septumdaki defektlere verilen addir. Genellikle ¢cok sayidadir ve
trabekiiler septumun ortasinda yer alir. IVS’un outlet, inlet, anterior, apikal kisminda
da olabilir. Miiskiiler septumun ortasinda yer alan VSD’ler daha sik spontan olarak
kapanir. Apikal trabekiiler VSD’lere yogun trabekiilasyon nedeniyle ulagsmak gii¢
olabilir. Miiskiiler septumun herhangi bir yerinde daha ¢ok anterior septal duvarda
cok sayida kiigiik defekt olursa “Swiss cheese” VSD denir. Miiskiiler VSD’lerde
defekt kenarlari iletim dokusundan uzaktir (Sekil 8).

Sekil 8. Miiskiiler inlet tip VSD.

(Kirklin/Barratt-Boyes Cardiac Surgery, 4th Edition, ISBN: 978-1-4160-6391-9°den alintilanmustir.)

2.6.5. Hemodinamik Simiflama

VSD’ler eko ve kateter olglimleri esliginde kiigiik, orta ve biiyiik VSD’ler

olarak ii¢’e ayrilirlar:
1. Kiigciik (Restriktif) VSD’ler;
i. VSD ¢ap1 < 0.5 cm/m2

ii. VSD alan1 < 0.4 cm2/m2
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iii. PVR normal
iv. Qp/Qs<1.75

v. VSD rezistans (Kirklin) indeksi > 20U/m?

2. Orta biiyiikliikteki VSD’ler;
i. VSD ¢ap1 0.5-1cm/ m?

ii. VSD alani 0.4-0.8 cm2/m?

iii. PVR> 4U/ m?

iv. Qp/Qs > 1.75

v. VSD rezistans indeksi =20U/m?

3. Biiyiik (Non-restriktif) VSD’ler; kabaca ¢ap1 aort kapak c¢apima esit veya
biiyiik VSD’lerdir.

i. VSD cap1 lem/ m?

ii. VSD alan1 0.8cm2/m?

iii. PVR > 5 U/m?

iv. Qp/Qs> 2

v. VSD rezistans indeksi < 20U/m?

VSD rezistans (Kirklin) indeksi = [LVSP - RVSP / Qp-Qs] x m?
(LVSP= Sol ventrikiil sistolik basinci; RVSP= Sag ventrikiil sistolik basinci;

Qp=Pulmoner kan akimi; Qs= Sistemik kan akim1; m? = Viicut alani)

2.7. PATOFIZYOLOJi

VSD, fizyolojik olarak pulmoner arter basinci ve sistemik vaskiiler direngle

yakindan ilgilidir. Bu nedenle santin yonii defektin biiyiikliigi kadar SVR ve PVR ile
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de baglantilidir [24, 27].

Intrauterin hayatta sag kalp basinglari, akcigerler aktif faaliyette
olmadigindan ve yiiksek pulmoner arter basinci nedeniyle yiiksektir. Bu nedenle her
iki ventrikiil arasinda ciddi basing farki olmadigi ve fizyopatolojik bir siireg
olusturmadigi bilinmektedir. Izole VSD varlig1 bu saydigimiz nedenlerden dolay:
intrauterin hayatta bebekte ciddi semptomatik bulgular olusturmayabilir. Dogumdan
sonra akcigerlerin ekspansiyonu ve pulmoner vaskiiler direngteki azalma, yeterli
defektif ¢apta VSD ile soldan saga dogru bir sant olusumuna olanak saglar. Patent
duktus arteriozus’un erken donemde kapanmasi ve devam eden sol-sag sant
nedeniyle hayatin erken donemlerinde pulmoner vaskiiler direngte artma ve
pulmoner hipertansiyon gelisimi baglar. VSD ¢ap1 kiiglik olan hastalarda her iki
ventrikiil arasinda akima kars1 yeterli bir diren¢ olustugundan bu grup hastalarda
pulmoner vaskiiler yatakta ciddi bir direngten bahsedilemez ve pulmoner
hipertansiyon gelisimi neredeyse hi¢ gozlenmemektedir. Orta ve biiyiik ¢apli VSD
hastalarinda ise, akima karsi yeterli diren¢ saglanamayip zamanla ventrikiiler
hipertrofi, pulmoner hipertansiyon, konjestif kalp yetmezligi ve son asama olarak
santin sagdan sola dogru donmesiyle Eissenmenger sendromu dedigimiz geri
doniigsiliz bir silire¢ gelisimi s6z konusudur. Bu nedenle VSD kapatilmasi hayatin
erken doneminde pulmoner hipertansiyon gelismeden daha giivenli olarak yapilabilir

ve kapanma sonrasi komlikasyon oranlari diisiik seyredebilir [28].

2.8. KLINIK SEMPTOMLAR VE BULGULAR

VSD’li hastalarin klinik seyri daha ¢ok defektin boyutuna, sol-sag santin
miktarima ve pulmoner vaskiiler dirence bagl olarak oldukca degiskendir. Bircok
VSD restriktifdir ve ¢ap1 0.5 cm’den kiigliktiir. Dogumdan sonraki yasamin erken
doneminde, 1.yilinda VSD genellikle kiigiiliir ve spontan olarak kapanir, boylece
herhangi bir cerrahi kapamaya gerek kalmaz [29, 30]. Hemodinamik degisiklikler ile
birlikte defektin smirlarmin fibrozisi, trikiispit kapak septal lifletinin defekte
yapisarak doku posu olusmasi ve miiskiiler defektlerde daha ¢cok gézlenen miiskiiler
hipertrofi spontan kapanma mekanizmalar1 olarak bilinmektedir[31]. Yasamin ilk

yilinda spontan kapanma insidanst en yiiksek olmakla birlikte 5 yasina kadar
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azalarak devam eder, bu yastan sonra spontan kapanma nadir olarak gozlenir.
Istenmeyen bir spontan kapanma mekanizmasi aort kapak yaprak¢igmin defekte
dogru prolabe olmasidir ve bu ¢ogu zaman aort yetmezligi gelismesine neden olur.
Bu durum erken cerrahi miidahale i¢in endikasyon teskil etmekle beraber, iliskili
defektlerin ayirt edilmesi ve bu komplikasyon gelismeden kapatma isleminin

yapilmasi daha uygundur.

Daha genis VSD’leri olan hastalarda, dogum sonrasi artmis olan pulmoner
vaskiiler direngteki diisiis ile birlikte semptomlar gelismeye baglar. Tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari,dispne, hepatomegali ve gelisme geriligi ile kendini gdsteren
konjestif kalp yetmezligi genellikle medikal tedaviye cevap verir, ancak kalici
olabilir. Hipertansif pulmoner vaskiiler hastaliga sekonder olarak gelisen pulmoner
vaskiiler direng ilerleyen yas ile birlikte daha da kétiilesir [32, 33]. 1-2 yaslarindan
sonra pulmoner vaskiiler direng irreversible hale gelen bir risk olusturmaktadir. Bu
stiregte, pulmoner vaskiiler direncin sistemik vaskiiler direngten daha yiiksek olmasi,
ventrikiiler santin geri doniisii ve sonugta gelisen siyanoz ve sag ventrikiil yetmezligi
ile karakterize Eisenmenger Sendromu’na yol agabilir. Her ne kadar bazi hastalarin
yagsamlarinin ilk yilinda pulmoner vaskiiler direngte artis goriilse de, Eisenmenger
Sendromu’nun gelismesi daha uzun bir siire¢ almaktadir, genellikle yasamin ikinci

ve tigiincii dekatinda ortaya ¢ikar ve tipik olarak 40’11 yaslarda 6liime yol agar [34].

Izole defekti olan bazi ¢ocuklarda sag ventrikiil infundibular hipertrofiye
bagli olarak subpulmoner stenoz gelisir, bu da Fallot tetralojisi ile benzer bir
fizyoloji olusturur. Pulmoner vaskiiler yataklar, ventrikiil i¢i yiiksek basinglardan
korundugu i¢in bu hastalarda pulmoner banding yapilmis gibi pulmoner vaskiiler

hastalik agisindan risk altinda degillerdir.

Bakteriyel endokardit nadir olarak gozlenen bir komplikasyon olmakla
birlikte hasta bagina goriilme siklig1 yaklasik %0,3’tiir [35-39]. Endokardit gelismesi;
bakteriyemi, ates ve sik tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar ile kendini gosterir.
Enfeksiyonun yerlesimi siklikla trikiispit kapagin septal yaprak¢igidir, bu durum
sistolik tflirim ve ekokardiyografik olarak ayirt edilebilen lokalize vejetasyonlara
yol agabilir. Antibiyotik tedavisi genellikle aktif enfeksiyonun tedavi edilmesinde

etkin rol oynar. Bu tiir ataklardan sonra boyutu ne olursa olsun VSD’in kapatilmasi
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ve trikiispit kapagin onarimi endikedir. Restriktif VSD’lerin proflaktik olarak
kapatilmasi i¢in geleneksel endikasyonlarin bulunmamasi halen tartisma konusudur.
Bunun da sebebi diisiik de olsa cerrahi kapatmaya bagli morbidite ve mortalite
riskinin olmasi ve bununla kiyaslandiginda endokardit insidansinin diisiik olmasi
yani sira psikolojik ve kozmetik endiselerdir. Ventrikiiler septal defektler genellikle
hemodinamik ve anatomik Ozelliklerinden dolay1 gelisen diger lezyonlarla da
baglantilidir. Aort kapak yaprakciklarinin prolapsusu en sik sag ventrikiil ¢ikimina
direkt olarak agilan defektlerle birlikte ortaya ¢ikar, bu defektler miiskiiler outlet
septumun hizalanma kusuru olup, sag ventrikiil outletine agilan doubly committed ve
juksta-arteriyel, miskiiler outlet veya perimembranéz defektlerdir. Aort kapaginin
sag ya da non-koroner yaprakcilari da etkilenebilir. Aort kapak yaprakc¢iginin
prolapsusu tedavi edilmedigi zaman, ilerleyen yas ile birlikte, ilk olarak soldan saga
santin azalmasina neden olacaktir. Cilinkii etkilenen yaprake¢ik genellikle defekte
dogru prolabe olup, sant miktarini azaltacaktir ve sekonder olarak aort yetmezliginin
kotiilesmesine neden olacaktir. En basta yetmezlik olmaksizin prolapsus olan bu
hasta grubunda erken donemde cerrahi kapama, aort yetmezliginin gelisimini
engelleyebilir. Eger aort yetmezligi mevcut ise cerrahi kapama ile birlikte onarim da
yapilabilir. VSD’de meydana gelen kronik tiirblilans da bakteriyel endokardite
neden olabilir ve bu durum trikiispit kapak septal yaprak¢igini etkiler [36].

2.9. TANI

Restriktif VSD’si olan hastalarin tanis1 genellikle sol sternal kenarda duyulan
yiiksek sesli holosistolik iifiiriimiin fark edilmesiyle konulur. Ufiiriimiin siddeti
belirgin olarak degisebilir ve defektin boyutu ile ters orantilidir. Boyut kiiciildiikce
tfiirim siddeti artar. Pulmoner vaskiiler direng arttikga iifiiriim daha kisa, daha
yumusak ve sistoliin erken kismui ile sinirl olur. Tamamen kaybolup, yerini pulmoner
kapagin kapanmasina bagli ciddi pulmoner hipertansiyon belirtisi olan yiiksek sesli
ikinci kalp sesine birakabilir. Boyun venlerinde distansiyona bagli belirginlesme
olabilir ve karaciger biiyiiyebilir. Akciger grafisinde degisiklikler soldan saga santin
boyutuyla orantilidir. Degisiklikler degisen derecelerde artmis pulmoner vaskiilarite ve

her iki ventrikiilde genisleme ile birlikte kardiyomegaliye isaret eder [40]. (Sekil 9).
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3

Sekil 9. Genis VSD’si olan bir hastada soldan saga santa bagli olarak gelismis

kardiyomegali ve artmis pulmoner vaskiilarite bulgularin1 gosteren akciger

grafisi [41].

Ekg normal olabilir veya sag, sol veya kombine ventrikiil hipertrofisi

bulgular1 gosterebilir.

Giliniimiizde kesitsel ekokardiyografi ile birlikte doppler uygulama,
doktorlarin sadece VSD tanis1 koymalarina degil, fenotipinin de belirlenmesine
olanak saglar. Alinan gesitli goriintiilerde, VSD’in yerlesimini, boyutunu, sinirlarini,
ventrikiil ¢ikim yollarinin morfolojisini, aort kapagin etkilenip etkilenmedigini ve
atriyoventrikiiler kapaklarin pozisyonunu belirlemeye yardimci olur [40]. Fakat bu
yontem, sistemik ve pulmoner akim oranlarinin, pulmoner arteriyel basmcin miktar
olarak belirlenmesi ve ¢ok sayida defektin kesin olarak tespit edilmesi gibi kardiyak

kateterizasyon ile belirlenen diger 6nemli bilgileri bize saglamaz [40].

Bununla birlikte giiniimiiz tanisal yaklagimi kardiyak kateterizasyondan

uzaklagarak daha c¢ok ekokardiyografi ve doppler sorgulamasina dayanir. Bu
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degisimin nedeni erken kapatma yapilmasi yoniindeki cerrahi egilimdir. Ornek
olarak tanis1 konulmus genis VSD’si ve semptomatik olan 3-6 aylik bir bebegin hig
sliphesiz artmis pulmoner arteriyel basinglar1 ve genis soldan saga santi vardir.
Bununla beraber irreversible pulmoner vaskiiler hastalik sansi sifira yaklasir. Sonug
olarak; kardiyak kateterizasyon islemi bize bilgi verici olsa da giliniimiizde
ekokardiyografi tekniklerinde gozlenen gelismelerin 1s18inda cerrahi kapatmay1

destekleme karar1 lizerine ¢ok fazla etkili degildir.

Diger taraftan genis VSD’si olan bir ¢ocuk veya geng eriskinin pulmoner
vaskiiler direnci artmig olabilir ve bu ekokardiyografi ile kesin olarak

belirlenemeyebilir.

Bu oOrneklerde pulmoner arteriyel basincin 6lgiilmesi, pulmoner vaskiiler
direncin hesaplanmasi ve vazodilatatorlere pulmoner arterlerin yanitin1 belirlemek
icin kardiyak kateterizasyon gerekir ki bunlarin hepsi cerrahi kapatma kararini

etkileyecektir.

2.10. KLINiK SEYIR VE KOMPLIKASYONLAR

Bakteriyel endokardit gelisme riski VSD’de oldukga disiiktiir. Bu nedenle
antibiyotik proflaksisi Onerilmemektedir. Perimembranéz VSD’lerde TV in septal
lifleti veya kordal yapilar VSD i¢ine girerek veya mobil/yar1 hareketli membranoz
septal anevrizma (trikiispid pos) olusturarak VSD’yi kapatabilir. Bu durum ileride
trikiispid yetmezligine neden olabilir veya infektif endokardit i¢in odak olusturabilir.
VSD’li hastalarda infektif endokardit riskini artiran durumlar; eslik eden
onarilmamis siyanotik konjenital kalp hastaligi, palyatif sant, konduit, prostetik kalp
kapagi veya VSD’nin prostetik yama veya device’la onarilmasi, onarim sonrasi
rezidii defekt saptanmas1 ya da gecirilmis endokardit hikayesi olmasidir. Genellikle
genitoiiriner veya gastrointestinal islem Oncesinde proflaksi onerilmese de, yiiksek
riskli hastalarda, kanamaya neden olabilecek dental girisim Oncesinde veya
tonsillektomi/adenoidektomi gibi invaziv solunum yollar1 islemlerinde (bronkoskopi
buna dahil degildir) veya enfekte cilt ve cilt alt1 doku ve kas/iskelet sistemine girigim
oncesinde antibiyotik proflaksisi uygulanabilir. Yamayla veya device’la VSD

onarimi sonrasinda 6 ay boyunca infektif endokardit proflaksisi onerilmektedir [42].
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Kapanmayan VSD’lerin %10’unda pulmoner kan akimi ve basincindaki artig
nedeniyle PVR giderek artarak RV basinci, LV basincini agar ve Eisenmenger
sendromu gelisir. Boylece soldan saga sant tersine donerek siyanoz goriilebilir.
Defekt ¢ok biiyiikkse bu degisiklikler hayatin ilk bir yilinda, hasta Down
sendromlu’ysa ilk 6 ay1 iginde gelisebilir. Eisenmenger sendromuna bagli 6liimler
genellikle 20 yas sonrasinda goriilir. Biiyiikk VSD’ler tedavi edilmez ise 1 yilda
mortalite %9’ dur [43-45].

Doublly commited VSD'lerde aort kapagin genellikle sag koroner lifleti,
perimembrandz VSD’lerde (<%1) ise nonkoroner lifleti sistol sirasinda VSD
araciligiyla sag ventrikiil ¢ikis yoluna (RVOT’a) dogru prolabe olabilir. Boylece,
hem giderek zamanla artan siddette AY gelisebilir, hem de VSD kiigiikmiis gibi
goriilebilir. Ik 10 yasta %5 siklikla gelisebilir. Aort kapakta prolapsusu énlemek
icin bu tip VSD’ler 5 yasma kadar mutlaka kapatilmahdir. ilk 10 yasa kadar aort
kapagin yapisi rekonstriiksiyona uygun oldugu i¢in bu yastan 6énce VSD onarilirken

kapak onarimi miimkiin olabilir [40, 42, 43].

Kapatilmayan VSD’lerin %8’inde, zaman i¢inde olusan anormal kas bandlari
nedeniyle RV kavitesi; proksimal inflow ve distal outflow kisim olmak iizere ikiye
ayrilir. VSD; proksimal inflow kismina agilir. Sonugta infundibuler darlik olusarak,
cift cemberli RV gelisebilir (Gasul’s transformasyonu) [43]. Ozellikle moderator
bandin RVOT yakinina yapistig1 hastalarda, sag arkus aorta varliginda ve RVOT’ da
actlanma artist oldugunda goriilme ihtimali kolaylasir. Her ne kadar cerrahi
gerektiren bir durumsa da, bu sayede pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik gelisimi
onlenmis olur. ileride sant tersine dondiigiinde bu hastalarin klinigi TOF’lu
hastalarinkine benzer. PVR artisina veya infundibuler darliga bagli olup olmamasina

gore, pulmoner kan akimindaki azalmanin prognozu birbirinden farklidir [40].

2.11. VENTRIKULER SEPTAL DEFEKTLERDE TEDAVI
2.11.1. Medikal tedavi

Medikal tedavi, soldan saga santin patofizyolojik sonuglarina, artmisg
pulmoner vaskiiler direncin tedavisi ve endokardit icin proflaktik antibiyotik

uygulanmasina yoneliktir.
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Konjenital kalp yetmezligi olan bebekler genellikle dijital, ditiretik tedavisine
ve afterload’un diisiiriilmesine cevap verirler. Beslenme yetersizligi ve gelisme
geriligi sebebiyle ilave nutrisyonel destek gerekebilir. Sik tekrarlayan pulmoner
enfeksiyonlar i¢in en uygun antibiyotik tedavisi gerekli olur. Destekleyici onlemler
genellikle cerrahi tedavinin 6telenmesine olanak saglayarak VSD’in spontan olarak
kapanmasini tesvik edebilir. Alinan bu onlemler yeterli etkinlikte degil ise cerrahi
kapatmadan bahsedilir. Nadiren hastalar cerrahi tedaviye kadar koprii olarak
dekompanse konjestif kalp yetmezliginin tedavisi i¢in solunum ve inotropik destege
ihtiya¢ duyabilirler. Bu sartlar altinda koarktasyon, subaortik stenoz, kalict PDA
veya enfeksiyon gibi dekompanzasyona yol agan nedenleri belirlemek i¢in detayl bir

arastirma yapilmalidir.

Pulmoner hipertansiyonu ve artmis pulmoner vaskiiler direnci olan yash
hastalarda pulmoner arter basincinin belirlenmesi ve bununla beraber inhaler nitrik
oksit ve prostoglandin E1 gibi vazodilatatorlere yanitin belirlenmesi igin kardiyak

kateterizasyon gerekir.

Soldan saga santtaki bir artis ve/veya ortalama pulmoner arter basincindaki
bir diisiis VSD kapatilmast lehine yanit olarak degerlendirilir. Geri donlisimlii
pulmoner hipertansiyonun rezoliisyonunu desteklemek i¢in amrinon, izoproteronol,

nitrogliserin, nitroprussid gibi ajanlar postoperatif donemde verilebilir.

2.11.2. Transkateter yolla perkiitan tedavi

Atriyal ve ventrikiiler septal defektlerin transkateter yontemlerle
kapatilmasinin giindeme gelisi kateter ve cerrahi teknikleri karsilagtiran terapotik

tartismalarla iligkili olmustur [46-51].

VSD kapaticilarin gelismesinde bir¢ok asama kaydedilmis olup, uygulama
sistemlerinin gelismesine ve daha yiliksek oranlarda kapatmaya yol agmistir [51].
VSD’lerin kateter yontemiyle kapatilmasit miiskiiler ve perimembrandz alt tiplere
transkiitandz ya da periventrikiiler tekniklerle uygulanmistir [52]. Transkiitandz veya
periventrikiiler kapamanin uygulanmasinda en uygun VSD tipi miiskiiler VSD’lerdir.
Tikanikliga neden olan trabekiilasyonlarin ve sinirlarin tespit edilmesinde belirsizlik

olmasindan dolay1r apikal ve anterior miiskiiler VSD tiplerinin cerrahi tekniklerle
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goriintiilenmesi daha zordur. Bu durumlarda otomatik merkezlenen cihazlar etkili
olarak kullanilmigtir. Transkateter teknikler, CPB veya aortik kross-klempleme
olmaksizin kapatmaya olanak saglamistir. Bu teknigin dezavantajlari; cihaz
embolizasyonu, hemolitik anemi ve kalpteki bliyiik metal kitlenin uzun dénem

etkileridir. Ozellikle miiskiiler VSD’lerin kapatilmasinda kalp blogu nadirdir.

Perimembrandz defektlerin transkateter yolla kapatilmasindaki zorluk ileti
sisteminin temel anatomisinden kaynaklanmaktadir. Gliniimiizde klinisyenlerin ¢ogu
perimembrandz VSD’lerin transkateter yontemle kapatilmasi sonrasi goriilen tam

kalp blogu oraninin kabul edilemez diizeyde oldugunu diisiiniir [53].

2.11.3. Cerrahi tedavi endikasyon ve yontemleri

VSD’si biiyiik ve ciddi olup direngli konjestif kalp yetmezligi gelisen
bebeklerde yasamin ilk 3-4 ay1 i¢inde herhangi bir zamanda kapatma yapilmalidir.
Ancak eger bu hastalar medikal tedaviye yanit verirse yaklagik 6 aylik oluncaya

kadar konservatif takip yapilmalidir.

VSD’si kiigiik olup da KKY veya pulmoner HT bulgulari olmayan hastalarda
cerrahi onarim igin 6 aylik olana kadar beklenebilir. Doubly commited VSD’ler, aort
kapak prolapsusu eslik eden VSD'ler, gecirilmis endokardit hikayesi olan VSD’lerin;
biiytikliiklerine bakilmaksizin kapatilma endikasyonu vardir [24, 42].

Cocuklarda ortalama PAP > 25 mmHg ise pulmoner HT olarak kabul edilir
[45]. PAP; sistemik arter basincinin yarisindan az ise pulmoner vaskiiler hastalik
gelisme ihtimali diisiik olacagindan, bu hastalar birkag yil giivenle izlenebilir. Fazla
ise, hasta asemptomatik olsa bile, ilk 1 yil i¢inde - miimkiinse erken infant
doneminde cerrahi uygulanmalidir. 1 yasindan sonra belirgin soldan saga sant1 olan
(Qp/Qs > 2:1) hastalarda —PAP, diisiik bile olsa cerrahi onarim gerekir. Qp/Qs <
1,5:1 olan kiicik VSD’li hastalarda cerrahi endike degildir.

Pulmoner damar direnci indeksi (PVRI); hasta viicut ylizey alanima (BSA)
gore hesaplanan kriterlerden biri olup, postoperatif prognozu belirler. 12171 Normalde
PVRI <4 WU.m? dir.
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Biiyiik VSD’si olan 1-2 yasindan biiyiikk cocuklarda operabiliteye karar
verirken PVRI’yi 6lgmek i¢in kardiyak kateterizasyon diisiiniilmelidir (Oneri Simifi
11, Kanit diizeyi B) [44, 45].

Operabiliteye karar verirken 6nemli bir diger kriter de PVR/SVR’dir. PVRI <
6 Wood iinite (WU).m? veya PVR/SVR < 0.3 ve mPAP/sistemik arter basinci < 0.7
ise VSD onarimi diistiniilmelidir (Oneri Sinifi I, Kanit Diizeyi B) ) [44, 45].

Sant1 sagdan sola olan, kateterizasyon sirasinda, PVRI > 6 WU/m? veya
PVR/SVR > 0.3 olan hastalarda VSD’nin kapatilip kapatilmamasina karar verirken
ve prognozu belirlemek i¢in, hemodinamik kriterlere bakmak tizere AVT uygulanir.
AVT’nin pulmoner HT un eslik ettigi VSD’lerde prognozu belirlemedeki rolii kesin

olarak kanitlanmamuistir.

%100 oksijen inhalasyonu ve amrinon, izoproterenol, nitrogliserin, inhale
nitrik  oksit, nitroprussit, prostasiklin analoglari, adenozin, sildenafil gibi
vazodilatorler verildiginde; (1) Kardiyak output (CO) degismez veya artarken,
ortalama pulmoner arter basincinda (mPAP) en az 10 mmHg’lik bir diislis olmas1 (40
mmHg’nin altina diismesi) (2) mPAP’min > %20 diismesi, kardiyak indekste
herhangi bir degisiklik olmamasi veya artmasi ve PVR/SVR oranininda bir degisiklik
olmamasi veya azalmasi; AVT'e cevabin pozitif oldugu anlamima gelir. Reaktif

pulmoner hipertansiyonu olan bu hastalar "Border-line” olarak kabul edilir ve VSD

onarmmindan fayda gérebilir (Oneri Sinifi Ila, Kanit Diizeyi C).

Operabiliteye karar verirken sadece hemodinamik kriterlere (PVRI) bakmak
yeterli olmaz; yas (>1-2 yas), VSD’ye eslik eden kalp defekti (truncus arteriosus,
AVSD, TGA gibi), VSD’nin biiytikliigii (biiylik, nonrestriktif VSD’ler), santin iki
yonlii olmasi, zaman zaman sistemik oksijen saturasyonunun diismesi, KKY, gelisme
geriligi ve ekstrakardiyak bazi anomalilerin (Down sendromu) eslik etmesi de
operasyona karar verirken goz Onlinde bulundurulmasi gereken operasyon riskini

artirabilecek faktorlerdir) [44, 45].

Kardiyak kateterizasyonda PVRI > 6 WU-m? veya PVR/SVR > 0.3 ve AVT’e

minimal cevabi varsa;

a- VSD onarimi endike degildir (Oneri sumfi I1l; Kanit diizeyi A).
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b- 4-6 ay boyunca uygulanan pulmoner hipertansiyona yonelik tedaviyi
takiben tekrarlanan kateterizasyonda AVT sonrast PVRI < 6 WU-m? ise
onarim diisiiniiliir (Oneri sinifi 1Ib; Kanit diizeyi C)) [44, 45].

VSD yerlesiminin preoperatif olarak gosterilmesi, cerrahi alanin ortaya ¢ikisi
icin gereken kardiyak insizyonlar, ileti yolaklarina hasardan kaginilmasi ve defektin
cevresinin bir kismi atriyoventrikiiller veya arteriyel kapaklar ile olusuyorsa

kapatmanin giivenli olabilmesi i¢in ¢esitli cerrahi teknikler giindeme gelmistir.

Genel olarak, VSD kapatilmasi i¢in bes cerrahi yaklasim vardir; sag atriyal,
transpulmoner, transaortik, sag ventrikiiler ve sol ventrikiiler yaklasim. Multiple
VSD’ler veya septumun birden fazla alanimnin tutuldugu durumlarda kombine cerrahi

yaklagimlar gerekebilir.

2.11.3.1. Sag Atriyal Yaklasim

Bu cerrahi yaklagim (Sekil 10,11) en sik kullanilan yontemdir [40]. Siklikla
perimembrandz defektler, miiskiiler defektler ve Gerbode tipleri i¢in uygulanir.
Miskiiler defektlerin kapatilmasi genellikle ilk olarak sag atriyum yoluyla denenir.
Yine de sag ventrikiil apeksine agilanlar veya “Swiss-cheese” tiirli bazi tipler i¢in
sinirlt sol apikal ventrikiiler insizyon gerekebilir. Trikiispit kapak orifisi araciligiyla
olan goriintli, tim alanlarin tamamen ve aninda ortaya konulmasi i¢in yeterli
olmayabilir. Kalp gevsediginde, retraktorlerin yoniiniin ve geriliminin degistirilmesi,

o anda lezyonun bir kisminin goriintiilenmesine olanak saglayacaktir.

Defekt, siklikla sag ventrikiiler tarafta kenardan 2-3mm uzaga yerlestirilen 5-
0 ¢ift kollu prolen siitiirler ve destekleyici plejitler ile yama ve miyokard arasinda
daha genis bir temas alan1 saglayarak kapatilir. Bu genellikle sol ventrikiiler tarafta
siklikla defektin tepesinin yakinindan gegen ileti demetinin hasarlanmasinda
kacinilmasina yardimer olur. Siklikla perimembrandz defektler trikiispit kapagin
septal yaprakeigiyla oOrtiildiiglinden goriilemeyebilir. Bu durumda rezidii sant
kalmamasi igin trikiispit kapak insizyonu yapilirken serbest kenardan baglayarak
aniilisten 3-4mm’lik uzakliktaki bir alana dogru dikkatli bir sekilde ilerlemek
onemlidir, boylelikle operasyon alaninin ortaya konulmasina bagli olarak

yaprakgiktaki acikligin boyutunu kademeli olarak arttirirniz. Trikiispit kapaktaki bu
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1sinsal insizyon kapak fonksiyonunun uzun doénem sonuglarina minimal etkide

bulundugu i¢in etkin bir teknik olarak kabul edilmistir [54].

Anterior leaflet

Transatrial incision

Pulmonary a.

Inferior

Superior vena cava

vena cava A

Superio Inferi
vena cava nreror

vena cava

Septal leaflet

Ventricular septal defect
B beneath tricuspid valve

Conduction bundle on I.
side of ventricular septum

Sekil 10. Konoventrikiiler septal defekte trans-sag atrial yaklasim [41].

A: Sag atrium insizyonu, B: Trikiispit kapagin anterior ve septal lifletlerinin retraksiyonu sonrasi
VSD’nin gorintiilenmesi, C: 1-4. Siiturlar defektten yaklagik 3mm uzakta olacak sekilde ventrikiiler
septal duvara konulur, D: 5 no’lu dikis defektin kresti ile lifletin birlestigi yere konulur, 6,7,8 no’lu
stiturlar sag atriyum tarafindan trikiispit kapak aniiliisiine dogru yerlestirilir, E: VSD dakron yama ve
plejitli siitiirlerle kapatilir, F: Eger korda ve papiller kaslar VSD’yi oblitere ediyorsa trikiispit kapagin
septal ve anterior yaprak¢igi aniiliisten insize edilerek VSD’nin goriilmesine olanak saglar, G: Tamir
yapildiktan sonra insizyon siitiire edilir
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Sekil 11. VSD’nin dakron yama ile kapatilmasi ve sonrasinda trikiispit kapaktaki

kesinin sitiire edilmesi.

2.11.3.2. Transpulmoner Arteriyal Yaklasim

Bu teknik siklikla doubly committed ve juksta-arteriyal defektlerin veya
subpulmoner alana ag¢ilan miiskiiler defektlerin onarimi i¢in kullanilir (Sekil 12).
Miyokardiyal koruma ve bypass teknikleri sag atriyal yaklasimla aynidir. Pulmoner
ana damardaki vertikal bir insizyon yoluyla sahanin ortaya ¢ikarilmasi saglanir [40].
Bu defektler yama kullanilarak kapatilir. Bu yama, yaprakeiklar {izerindeki asag:
yonde devam eden basinci dnleyerek aort kapaginin prolabe olan yaprakgiklarini
desteklemeye yardimci olur. Defektin tamamen kapatilmasi, baslangigtaki aortik
yaprak¢igr VSD’ye dogru iten venturi etkisini ortadan kaldirir. Eger prolabe olan
yaprakc¢ik defekti kismen tikarsa, 6zellikle korkulan bu durum ortaya ¢ikabilir. Bu
durumda defektin kendisi kiiglik goriilebilir ve direkt siitiir i¢in uygun sayilir. Uygun
Olciide yama kullanilarak ve kiigiik yalanct aciklik yerine defektin gercek cevresine
stitiir yerlestirilerek aort kapak¢iginin hasarlanmasindan kaginmak ve boylece etkili

kapatma islemini yapmak 6nemlidir.
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Pulmonary a.

Ventricular
septal defect

Fibrous rim

(Inside leaflet)

Sekil 12. Transpulmoner yaklagim ile VSD’nin kapatilmasi [41].

2.11.3.3. Transaortik Yaklasim

VSD’lerin aortik insizyon ile kapatilmasi, genellikle prolabe olan
yaprakg¢iklar i¢in veya valviiler-subvalviiler stenozun diizeltilmesi i¢in gerekli es
zamanli valviiloplasti gereksinimi oldugunda gerceklestirilir. Sag koroner aortik
siniis merkezinin {izerindeki bir seviyede, ascendan aortanin anterior yiiziinden
baslayarak oblik bir insizyon yapilir. Defektin ortaya c¢ikarilmasi igin aort

yaprakgiklar1 dikkatli bir sekilde retrakte edilmelidir. Genellikle defektin superior
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miiskiiler veya fibroz kenar1 yoktur. Bu da siitiir yerlestirilmesini gii¢lestirir. Bu
durumda, plejitlerle desteklenen matris siitiirler aort duvari yoluyla aortik kapak
sinilislerinin i¢ tarafindan alinabilir. Alanin bu sekilde ortaya ¢ikarilisi ¢ift ¢ikim sag

ventrikiil varliginda karsilasilan subaortik VSD’ler i¢in de kullanilmistir [55].

2.11.3.4. Ventrikiiler yaklasim

Miiskiiler VSD’ler kapatilirken; bir yandan da ventrikiil fonksiyonlarinin
korunmasi ¢ok Onemlidir. Coguna sag atriyotomi yoluyla ulasilabilirse de, apekse
yakin VSD’lerde yaklasim; ancak apikal sag veya sol ventrikiilotomiyle saglanabilir.
IVS'un kaba trabekiilasyonlu ve papiller adaleden zengin RV tarafina nazaran LV
tarafi, daha diizdiir. O nedenle septumun sagindan bakildiginda birden fazla
defektmis gibi goriinseler de, sol tarafta tek bir defekt olabilir. Midventrikiiler ve
anteriordeki multipl miiskiiler VSD’lere vertikal sag ventrikiilotomiyle ulasildigi
zaman, genellikle trabekiillerin bir kismi ekspojur icin kesildikten sonra defekt(ler)in
altindan gecilen pledget’li dikisler, RV anterior duvarindan da gegilip, burada felt
pledget’le desteklenerek baglanir (Sandvig teknigi) (Sekil 13). Apikal miiskiiler VSD
veya Swiss cheese VSD ekspojuru icin, genellikle LV apeksine LAD’den uzak,
paralel ve vertikal kiigiik bir kesi de yapilabilir. Mitral kapagin anterior papiller
kasina dikkat edilmelidir. Multipl miiskiiler VSD’ler —ayr1 ayr kiigiik yamalardan
ziyade, tek bir bilyiik yamayla (Sekil 14) kapatilir. Her tiirlii ventrikiilotominin uzun
donemde ventrikiilde disfonksiyon, anevrizma ve aritmiye yol acabilecegi

unutulmamalidir [56, 57].

Sekil 13. Sandvig teknigi ile onarim.
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Sekil 14. Tek biiylik yama ile onarim.

2.11.4. Cerrahi tedavi sonuclari

KPB, miyokardin korunmasi ve postoperatif bakim tekniklerindeki gelismeler
son yirmi yilda VSD kapatilmasinda operatif mortaliteyi belirgin oranda
diistirmiistiir. Komplike olmayan VSD’si olan hastalarda mortalite glinlimiizde sifira
yaklasmistir [58]. 700 gram’a kadar, diisiik agirliktaki prematiir bebeklerde dahi
giivenli sekilde KPB araciligiyla VSD kapatilmasi bildirilmistir [59].

VSD kapatilmasinda pulmoner arteriyal hipertansiyonu olanlar dahil tiim
hastalarda mortalite riski %1’in altindadir. Major morbidite, pacemaker gerektiren
AV-blok, acil reoperasyon ve belirgin rezidii sant riski dahil yaklasik toplam
komplikasyon oranlart %]1°dir. Yani cerrahlar, kullanilan bu cerrahi yontemlerle

hastalarin yaklasik olarak %96’sindan fazlasinda miikemmel sonuglar elde ederler.
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3. GEREC VE YONTEMLER

3.1. HASTA SECIMi

Calismaya, Ankara Universitesi Pediatrik Kalp ve Damar Cerrahisi bilim
dalina bagvuran ve Ocak 2010 ile Mart 2018 yillar1 arasinda, 1 yas altinda opere
edilen toplam 112 hasta alindi. Bu hastalarin tamami izole VSD hastalar1 idi.
Universitemiz lokal etik komitesinden alman etik kurul onayi ile birlikte hastalarin
verileri detayl olarak kayit edildi. Ek kardiyak prosediir gerektiren ya da komplike
konjenital kardiyak anomalisi olan hastalar ¢caligma dis1 birakildi. Hastalarin hangi
tip VSD (88 hasta tip, perimembrandz VSD) olduklari, ekokardiyografik verileri,
varsa ek hastalik ve medikasyonlar1 detayli olarak kaydedildi. Operatif ve
postoperatif verileri ¢ikartildi. Hastalarin orta donem (postoperatif ilk 1 yil) ve uzun
donem (postoperatif 1-8yil) takipleri mortalite, morbidite ve yeniden hastaneye yatis

verileri retrospektif olarak analiz edildi.

3.2. CERRAHI TEKNiK

Operasyona alinan hastalarda, genel anestezi altinda median sternotomiyi
takiben standart aort ve bikaval vendz kaniilasyondan sonra kardiyopulmoner

bypassa girildi.

Operasyon igin 28- 30°C hipotermi saglanarak baslangigta 10-15cc/kg kan
kardiyoplejisi ile kardiyak arrest saglandi. Patent foramen ovale araciligiyla sol
ventrikiile dogru konulan vent kaniilii ile cerrahi islem siiresince kansiz bir ortam
saglanmasi amaglandi. Calismada 2 hastaya primer onarim yapilmakla birlikte geriye
kalan 110 hastada dacron yama ile onarim teknigi uygulandi. 92 (%82,1) hastada
transatriyal yaklasimla defekt kapatilirken, 12 (%10,7) hastada sag ventrikiilotomi, 6
hastada (%5,3) transaortik ve 2 (%1,7) hastada transpulmoner yaklasim kullanilarak
VSD kapatildi. Atriyal septumun ve sag atriyotominin kapatilmasini izleyerek hava
bosaltma islemleri yapildi ve aortik kross klemp kaldirilarak hasta isitildi. Uygun
hemodinamik degerler elde edildiginde ekstrakorporeal dolasimdan ¢ikildi. Biitiin

hastalara ventrikiiler gegici pacemaker teli konuldu. Kanama kontroliinii takiben
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sternum kapatildi. Postoperatif bakim déneminde, kan voliimiiniin, gogis tiiplerinden
olan kayiplarda dikkate alinarak takibi yapildi. Tiim hastalar operasyon sonrasi
sistemik arter basinci, santral ven basincit (CVP), saatlik idrar ¢ikisi, devamli EKG

monitorizasyonu gibi parametreleri yakindan takip edildi.

3.3. ISTATISTIKSEL ANALIZ

Stirekli degiskenler ortalama + standart sapma (SS) olarak gdosterildi ve t testi
uygulandi. Kategorik degiskenler ise frekans ve yiizde olarak gosterildi ve Fisher’in
kesin Kki-kare testi ile analiz edildi. Uzun donem major kardiyovaskiiler olay
gelisiminin analizinde Kaplan-Meier testi kullanild. Istatistiksel analizler i¢in IBM-
SPSS 20.0 versiyon (IBM Corp., Armonk, NY, USA) yazilim programi kullanildi.
Istatistiksel anlamlilik diizeyi p < 0,05 olarak kabul edildi.
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4. BULGULAR

Calismaya, 58’1 (%52) erkek, 5471 (%48) kiz olarak olmak iizere toplam 112
hasta alindi (Grafik 1).

® Kz ™ Erkek

Grafik 1. Hastalarda cinsiyet dagilimu.

Ortalama yas 8,1 + 2,7 ay (1 - 12 ay) iken hastalarin ortalama kilo agirliklart
7,9 + 1,8 kg (2,9 — 11 kg) olarak tespit edildi. 18 (%16) hastaya genetik anomali eslik
etmekte idi. mPAP vyiiksek olan 85 (%75,8) hastada postoperatif pulmoner
vazodilatator tedavi gereksinimi olmustur. Bu hastalarin 60’inda (%53,5) (<6 ay’dan
kiiciik 20 hasta, >6 ay’dan biiyiik 40 hasta) operasyon esnasinda olusturulan atriyal
septal defekt (ASD), sag ventrikiil basincini rahatlatmak amaciyla agik birakilmustir.
Takiplerinde biiylik cogunlugu spontan olarak kapanmis ve reoperasyon ihtiyaci
higbirinde olmamugtir. Ortalama pulmoner arter basincit 45SmmHg’in istiinde olan,
ciddi pulmoner hipertansiyonlu Eisenmenger tanist almig 38 hasta inop kabul edilmis
ve calismaya dahil edilmemistir.  Ekokardiyografik olarak 78 (%69,6) hasta
perimembrandz, 12 (%10,7) hasta tip 1, 11°er hasta (%9,8) ise tip 3 ve tip 4 VSD tanisi

almistir. Hastalarin preoperatif demografik verileri tablo 3’de 6zetlenmistir.
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Tablo 3. VSD operasyonu gegiren hastalarin preoperatif verileri.

Degiskenler n (112) %
Ort. yas (ay, ort. £ SS) 8,1 2,7

6 aydan kiiciik hastalar 35 31,2
6 ay — 1 yas aras1 hastalar 77 68,7
Cinsiyet (K/E) 58/54

Kilo (ort. = SS) 79+1,8

PHT

6 aydan kiiciik hastalar 32 91,4
6 ay — 1 yas aras1 hastalar 53 68,8
mPAP (PHT hastalar) (mmHg) 32+89

VSD

Perimembrandz (Tip 2) 78 69,6
Doubly comitted subarterial (Tip 1) 12 10,7
Atriyoventrikiiler kanal (Tip 3) 11 9,8
Miiskiiler (Tip 4) 11 9,8
Genetik sendrom

Trizomi 21 14 12,5
22q11 3 2,6
Trizomi 18 1 1
Gestasyonel faktorler

Diyabetik anne 3,5
In-vitro fertilizasyon 2,6
EF (ort. + SS) 65,3+4,9
Euroscore 11 1,28 +0,12
Avristotle score

Complexity basic score 6

Complexity levels 2

Qp/Qs (ort. + SS) 24+1,6

PVR (WU*m? ort. + SS) 42+1.8

PVR/SVR (WU*m?, ort. + SS) 0,2 + 0,04
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Ankara Universitesi Pediatrik Kalp ve damar Cerrahisi Klinigi’nde operasyon
karar1 alinan bu 112 hastanin %98,2’sine (110 hasta) yama teknigiyle ve %1,8’ne (2
hasta) primer onarimla cerrahi kapama islemi yapilmistir (Grafik 2). Ortalama CPB
sliresi 64,2 + 13,2 dakika olup kross klemp siiresi 46,2 + 6,6 dakikadir. Total hastane
kalis siiresi 7,88 = 1,57 giindiir.

Yama
98%

Grafik 2. VSD hastalarinin cerrahi kapatma isleminde uygulanan teknikler.

Ortalama CPB siiresi 64,2 + 13,2 dakika olup kross klemp siiresi 46,2 + 6,6
dakikadir. Total hastane kalis siiresi 7,88 + 1,57 giindiir. Preoperatif donemde higbir
hastada mekanik ventilasyon destegi bulunmazken biitiin hastalar ortalama olarak ilk
24 saat iginde ekstiibe edilmistir. Kanama veya cerrahi bagka bir sebebe bagl
reoperasyon gozlenmemistir (Tablo 4).
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Tablo 4. VSD hastalarinin operatif verileri.

Operatif veriler n (112) %
Operasyon siiresi (dk, ort. = SS) 82+7.8

CPB siiresi (dk, ort. £ SS) 64.2+13.2

Aortik Kross klemp siiresi (dk, ort. + SS) 46.2+6.6

MUF siiresi (dk, ort. = SS) 6.4+1.8

Aort kok ¢ap1 (cm, ort. + SS) 1.2+£0.7

VSD onarim tipi

Tipl

Yama 12 10.7
Primer kapama 0 -
Tip 2

Yama 77 68.7
Primer kapama 1 0.9
Tip 3

Yama 11 9.8
Primer kapama 0 -
Tip4

Yama 10 8.9
Primer kapama 1 0.9
Yogun bakim kalis (giin) 1.84 +1.19

Hastane kalis (giin) 7.88+1.57

Mekanik ventilasyon (giin) 0.6+0.3

Ek kardiyak defekt/prosediir

Hastalarin alt grup analizini 6 aydan kiigiik (n:25, %22,3) (5.8 + 1,1 kg) ve 6
(n:77, %68,7) (8,8 + 1,2kg) olarak karsilastirdigimizda: 6 aydan
kii¢iik hastalarin CPB (71,8 + 11,2 & 60,7 + 12.7, p < 0,0001) ve kros klemp (48,8
+ 6,6 & 45,0 + 6,3, p = 0,005) stireleri anlamli olarak daha yiiksek bulunmustur

ay-1 yas arasi

(Grafik 3,4).
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Kros Klemp Siiresi

<6 ay (n=35) >6 ay (n=77)

1 4 7 1013 16 19 22 25 28

Grafik 3. 6 aydan kiiciikk ve 6 aydan biyiik hastalarin kros klemp siirelerinin

karsilastirilmasi.

CPB Siiresi

<6 ay (n=35) >6 ay (n=77)

Grafik 4. 6 aydan kiigiik ve 6 aydan biiyiik hastalarin CPB siirelerinin

karsilastirilmast.
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6 aydan kiigiik yas grubunda, postoperatif 2 hastada kalici pace-maker
ihtiyaci1 olmustur. Postoperatif erken donemde gegici pace-maker’a baglanma
gereksinimi, 6 aydan kiiciik hasta grubunda 6 iken, 6 aydan biiyiik hasta grubunda ise
sadece 2 hastada ihtiya¢ duyulmus olup anlaml farklilik gostermistir (p = 0,01)
(Grafik 5).

>6 ay

8
7
6
5
4
3
2
1
0

¥ Gecicipace ™ Kalicipace

Grafik 5. Her iki gruptaki pace-maker ihtiyaglari.

Yogun bakim yatis (3,2 = 1,0 & 1,1 £ 0.4, p < 0,0001) ve hastane kalis
stireleri (9,6 £ 1,3 & 7,0 £0,9, p < 0,0001) 6 ayin altindaki hastalarda anlamli olarak
daha yiiksek bulunmustur (Tablo 5).

Izole perimembranéz VSD onarimi yapilan sadece 1 hastada (9 aylik),
postoperatif AV-tam blok gelismesi iizerine kardiyak arrest gelismis olup, acil veno-
arteriyel ECMO cihazina baglanilmistir. Takibinde kalici pace cihazi implante
edilmis ve stabil seyreden hasta 11 giin sonra ECMO cihazindan ayrilmistir. 12 giin

sonra taburcu edilmistir (Tablo 5).
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Tablo 5. Gruplar arasindaki operatif ve postoperatif verilerin karsilagtirilmasi.

Veriler <6 ay (n:35) > 6 ay (n:77) p degeri
Kilo (ort. = SS) 5.8+1.1 88+1.2 < 0.0001
CPB siiresi (dk) 71.8+11.2 60.7 £12.7 < 0.0001
Kros klemp siiresi (dk) 48.8+ 6.6 45.0+ 6.3 0.005
Gegici pace ihtiyaci 6 2 0.01
Kalic1 pace ihtiyaci 2 0 0.09
Postperikardiyotomi 0 1 1
Silotoraks 0 0 1
Re-entiibasyon 0 0 1
Yara yeri enfeksiyonu 1 0 1
Nobet/inme 0 0 1
Renal yetmezlik 0 0 1
Norolojik defisit 0 0 1
Diyafram paralizisi 0 0 1
Erken reoperasyon 0 0 1
ECMO gereksinimi 0 1 1
Mortalite 0 0 1
Yogun bakim kalig (giin) 32+£1.0 1.1+0.4 < 0.0001
Hastane kalis (giin) 9.6+1.3 7.0£0.9 < 0.0001

Hastalar ortalama olarak 5,6 = 2,3 il takip edilmistir. Uzun donem
takiplerinde opere edilen 1 hastada (6 aydan biiyiik gruptan) rezidii/rekiirrens VSD
gelisimi nedeniyle reoperasyon gergeklestirilmistir, ayrica 2 hastada (6 aydan kiigiik
gruptan) pil jenarator degisimi nedeniyle re-hospitalize edilmistir (p = 0,22) (Grafik

6). Tiim hastalarin hastane dig1 takiplerinde de mortalite gdzlenmemistir.
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Grafik 6. Kaplan Meier uzun donem komplikasyonsuz sagkalim grafigi.
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5. TARTISMA

Ventrikiiler septal defektlerin cerrahi onarim sonuglari, 1955'te Lillehei ve
meslektaglari tarafindan bildirilen ilk cerrahi seriden bu yana 6nemli 6l¢iide gelisme
kaydetmistir [60]. Cerrahi teknik ve intraoperatif ve perioperatif yonetimdeki
ilerlemeler, bu hastalar i¢in sonuglarda belirgin bir iyilesmeye yol agmistir. Yapilmis
olan bir ¢alismada, NYHA sif 1 grubundaki hastalarin %92’sinin tamir sonrasi
uzun dénem sonuglarmin 20 yilin istiinde ve miikemmel oldugu vurgulanmistir [61].
Yenidoganlarda VSD'nin cerrahi olarak kapatilmasinda da uzun vadeli sonuglar
benzer sekilde pozitiftir; Meijboom ve ark. [62], 10 yildan fazla bir siire sonra tim
hayatta kalanlar1 normal bir sekilde ve iyi bir yasam kalitesi ile rapor etmislerdir.
Yakin zamandaki diger ¢alismalarda da mortalite, major morbidite, acil reoperasyon
ve Onemli rezidit VSD riski %1 civarindadir [63-66]. Giiniimiizde, Avrupa'da
konjenital kalp cerrahisi i¢in mortalite verileri, Avrupa Kardiyoloji ve Gogiis
Cerrahisi Birligi (EACTS) Konjenital Veritabaninda toplanmaktadir. Bu veri
tabaninda 30 giinliik mortalite oranlari yama ile kapama ic¢in %1,38 iken primer
kapama igin %]1,84’tiir. Hastane mortaliteleri sirasiyla %1,57 ile %2,17°dir [67].

Onemli advers olaylar heniiz bu veritabaninda kayitl degildir.

Tarihsel olarak, tam kalp blogu VSD kapanmasinin ciddi bir
komplikasyonudur ve bu da ge¢ 6liim riskinin artmasiyla iliskilidir [6, 68]. Iletim
sistemi, atriyoventrikiiler nodun ve His demetinin VSD'nin inferoposterior sinirina
yakin anatomik iligkisi nedeniyle perimembrandz VSD'lerin kapatilmasi sirasinda
ozellikle risk altindadir [69-73]. Iletim sisteminin anatomisi hakkinda bilgi artisi
intraoperatif yaralanma insidansim1 biiyiik Ol¢lide azaltmistir [74]. Giincel
caligmalarda g6zlenen tam kalp blogu komplikasyon oraninin %0,0 ile %2,1 arasinda
degistigi  belirtilmistir [63-66]. Bu c¢aligmalarinin  sonuglarina  dayanarak,
atriyoventrikiiler iletim sistemi hakkindaki mevcut bilginin 15181inda, VSD kapama ile
iyatrojenik tam kalp blogu riski %1'den az olmali ve bu hastalar igin beklenen
mortalite oranlar1 %0'a yaklagmalidir. Bizim yapmis oldugumuz 112 hastalik VSD
serisinde de giincel ¢aligsmalara paralel olarak sadece 2 (%1,7) hastada tam kalp

blogu komplikasyonu geligsmis ve mortalite oranimiz %0 olmustur.
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Yapilmis olan giincel bir ¢aligmada rezidii VSD, %51 gibi yiiksek bir oranda
goriilmesine ragmen 3,1 yillik takiplerinde bu rezidii gecislerin %71 oraninda
kapandig1 gozlenmistir [75]. Daha uzun takiplerinde, spontan kapanmada nihai oran

muhtemelen daha da yiiksek olacaktir.

Bununla birlikte, hemodinamik olarak o6nemli bir rezidii VSD igin
reoperasyon olduk¢a nadirdir (%2,1). Yama kapanmasi durumunda endokardit
profilaksisi disinda, hemodinamik olarak anlamsiz rezidii VSD'nin klinik 6nemi

yoktur.

Bir ¢alismada, baslangigtaki rezidii VSD'lerin sayist bildirilmeden, ortalama
1,1 yillik takip sonrasinda hastalarin %16'sinda rezidii bir VSD saptanmistir [63],
diger bir ¢alismada ise takip edilen hastalarin %8'inde rezidii VSD'ler saptandi [65]
ve 20 yildan daha uzun bir takip siiresinden sonra benzer degerler bildirildi [61]. Bu
veriler, rezidii VSD'lerin spontan kapanmasinin nispeten ameliyattan hemen sonra
meydana geldigini diistindiirmektedir. Yiiksek rezidii VSD oranlari, yastan bagimsiz
olarak kalp cerrahisi gegiren tiim hastalarda transézofageal ekokardiyografinin rutin
performansinin bir sonucu olabilir [75]. Kiigiik bebeklerde kullanilan 6zofageal
ekokardiyografik mikroprob heniiz yaygin olarak kullanilmamaktadir. Uzman ellerde
dikkatli bir sekilde yapilan transtorasik ekokardiyografi de postoperatif siirecte
kapanan rezidii VSD’leri gormeyi saglarlar. Biz hastalarimizin uzun donem
takiplerinde sadece 4. yilda 1 hastada (%0,8) kapanmayan rezidii/rekiirrens nedeniyle

reoperasyon yapildigini tespit ettik.

Intrakardiyak defektlerin cihaz ile kapatilmas: icin kateter bazli tedavilerin
ortaya c¢ikmasiyla birlikte, bu defektlerin cerrahi onarimi ile iliskili potansiyel
komplikasyonlardan ka¢inmaya ilgi duyulmaktadir. Cerrahi onarimin potansiyel
riskleri ve kardiyopulmoner bypass ihtiyaci goz oniine alindiginda, VSD'lerin cihaz
kapatilmasi igin girisimsel transkateter teknikler gelistirilmistir [76, 77]. Perkiitan
VSD kapatilmasi, birgok hasta ve aile igin cerrahiye cazip bir alternatif olabilir;
clinkii hastanede kalis siiresi daha kisadir, daha az agr1 ve rahatsizlik sikayeti vardir,
orta hat skar1 yoktur ve rapor edilen yliksek prosediir basaris1 ve kapanma oranlari ile
diisik mortalite - morbiditeyle iliskilidir [49, 78-80]. Perimembrandz defektlerin

cihaz ile kapatilmasiyla ilgili endise, iletim anormalliklerinin gelismesi igin
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potansiyeldir ve defektin iletim sistemine ve aortik ve atriyoventrikiiler kapaklara
olan yakin iliskisi nedeniyle verilen kapak hasaridir. Bu ¢alismalarda hastalarin %2,9
ile %5,7'sinde tam kalp blogu bildirilmistir [48, 81]. Perimembrandz defektlerin
cerrahi onarimi ile cihaz kapatilmasini karsilastiran prospektif, randomize olmayan
bir ¢alismada, Xunmin ve arkadaslari [80] iki strateji arasinda esdeger sonuglar
bildirmislerdir. Bununla birlikte, bu calismada hastalar 2 yasindan biiyiikti ve
ortalama yas 7,5 idi. Cihaz kapanmasmin 6nemli bir kisithligi, kalp yetmezligi,
gelisme geriligi ve pulmoner hipertansiyon nedeniyle erken VSD kapatilmasi
gereken kiiciik yastaki ve diisiik agirlikli ¢ocuklardir. Mevcut teknoloji goz Oniine
alindiginda, transkateter intrakardiyak defektlerin kapatilmasi 8 ila 10 kg'dan fazla
olan hastalar ile siirhidir. VSD'lerin cihazla kapatilmasini savunanlar, cerrahi
kapamanin giivenligini ve etkinligini kabul ederken, VSD'nin cerrahi onarimu ile
iliskili olan “6nemli morbidite ve mortalite” ye isaret etmeye devam etmektedir [82].
Biiyiik oOlglide, bu yorumlar tarihsel veya giincel olmayan cerrahi verilerle
desteklenmis olup mevcut sonuclari izole VSD'lerin cerrahi onarimi ile uyumlu
degildir. Mevcut cerrahi veriler, kalp blogunun %]l'den az olmasi ve ameliyat

mortalitesinin yiizde sifira yaklasmasi beklentisini desteklemektedir [63, 83].

VSD’ye cerrahi miidahale zamanlamasi ¢ok énemlidir. Bir tarafta her zaman,
ozellikle miiskiiler defektler i¢in boyut ve semptomlarin kendiliginden azalmas1 ve
hatta kendiliginden kapanma olasiligi vardir; [84-86] diger tarafta geri doniistimsiiz
pulmoner vaskiiler hastalik ve pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) dnlenmelidir.
Miidahale edilmedigi taktirde voliim yiliklenmesiyle birlikte PAH kalic1 hale gelebilir
ve PVR’de artigla ge¢ kalinmis olabiliriz. Onarimda “yas”, geri doniisiimsiiz PAH
gelistirmek i¢in en 6nemli belirleyicidir. Tiim VSD'lerin %10'u ve biiyiik VSD'lerin
%50'sinin iki yasma kadar tamir edilmedigi takdirde geri dontisiimsiiz PAH
gelistirme potansiyeli oldugu belirtilmistir [87, 88]. Pulmoner vaskiiler bir hastaligin
gelismesini Onlemek i¢in, eger VSD c¢ap1 orta, biiyilk ya da non-restriktif ise,
VSD'nin kapatilmasi alt1 ayliktan once onerilmektedir. On iki aydan sonrasinda,
pulmoner vaskiiler rezistanst 6lgmek ve pulmoner vazoreaktiviteyi test etmek igin
kardiyak kateterizasyon oOnerilir. Pulmoner vaskiiler rezistansin geri doniislimsiiz
yiikselmesi ile ilgili klinik bir endise varsa, 6zellikle 6 ve 12 aylik hastalarda kateter

degerlendirmesi gerekebilir [89]. Giivenli ge¢ VSD kapatilmasi i¢in mevcut
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uygulama ile PAH, en azindan takip eden ilk yillarda ¢ok nadirdir. Perioperatif
PAH'l1 hastalarin ¢ogunda bu durum gegici goriinmektedir ve pulmoner vazodilatator
tedaviye iyi yanit vermektedir [28]. VSD kapanmasindan sonra uzun siireli takipte

gec baslangichi PAH igin risk faktorleri belirsizligini korumaktadir.

Yapilmis olan giincel bir calismada da mevcut diisik komplikasyon
oranlariyla birlikte opere olacak olan hastalarin kilo artist morbidite iizerine
belirleyici olmaktadir ve 6 aydan biiyiik bebeklerde operatif risklerin 6 aydan kiigiik
bebeklere oranla daha diisik oldugu vurgulanmustir [64]. Yine disiik viicut
agirliginin uzamis ventilasyon ve hastanede kalis siireleriyle baglantili oldugu VSD
serileri bildirilmistir [75]. Bizim serimizde de 6 aydan kii¢iik ve daha diisiik viicut
agirhigina sahip VSD hastalarinda kros klemp, CPB, hastane kalis ve pace ihtiyaci
anlaml olarak farkli bulunmustur. Bu parametrelerin mortalite iizerine olmasa da

morbiditeyi etkileyebilecegi diisiiniilmelidir.

VSD kapanmasi, diisiik morbidite ve mortalite ile nispeten giivenli ve hizli
bir operasyon olmay1 siirdiirmektedir. Ameliyat, perfiizyon, kardiyoloji, hemsirelik
ve kritik bakimdaki ilerlemelerle, komplikasyonlar en basit prosediirlerle bile
onlenmektedir. Bu nedenle, ¢agdas bir kohort calismasi ile bu prosediire bagl

morbiditenin nedenlerini anlamaya ¢alistik.
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6. SONUC

Ventrikiiler septal defekt, en sik gbzlenen konjenital kalp hastaligi olup
gelisen ekokardiyografik ve kateter yontemler sayesinde tanisal detaylari daha erken
yakalama ve takip etme sansina sahibiz. Hastalarin cerrahi miidahale gereksinimi ve
bunun zamanlamasi giincel veriler altinda oldukg¢a 6nemlidir. Opere edilmeyen VSD
hastalarinda yasamin erken yillarinda mortalite oranlar1t %20-90 arasinda oldukca
yiiksek olup ¢ogunlukla ventrikiiler aritmi ve ani 6limlerden kaynaklanmaktadir [90,
91]. Cerrahi tedavi yapilan hastalarda 1970°1i yillarda mortalite oranlart %10-15
civarlarinda iken gelisen teknoloji ve deneyimlerle %0-6’lara kadar gerilemistir [92].
Bizim 1 yag alti1 izole VSD hastalarindaki cerrahi mortalite oranimiz %0 olarak

giincel ¢aligmalarla paralel ¢ikmistir.

Cerrahi miidahalede defektin genisligi, sayisi ve eslik eden anomaliler cerrahi
risk agisindan belirleyicidir. Ozellikle 6 aydan kiigiik hasta grubunda, viicut
agirhigindaki her 1 kg’lik azalma, cerrahi riskte yaklasik olarak 2 kat’lik bir artig
meydana getirmektedir. Bu nedenle yapilacak olan miidahalenin miimkiin oldugunca
6. ay’a kadar beklenmesi ve 6. ay ile 1 yas arasinda ise ivedilikle yapilmasi uygun
goriilmektedir [40] Bizim caligmamizda mortalite oranlar1 arasinda anlamli fark
¢ikmasa da 6 aydan kiiglik yas grubundaki hastalarda gecici pace ihtiyaci, yogun
bakim - hastane kalis stireleri, diisiik kilo ve cerrahi islem zamanlar1 anlamli olarak
farkli ¢ikmis olup morbidite tizerine etkili oldugunu diisiinmekteyiz. Tiim VSD'lerin
%10'u ile biiyiikk VSD'lerin %50'sinin iki yasina kadar tamir edilmedigi takdirde geri
dontistimsiiz PAH gelistirme potansiyeli oldugu belirtilmistir [87, 88]. Bu nedenle
cocuk hastalarda daha fazla beklemek geri doniissiiz olarak PHT gelisimine
sebebiyet verecegi i¢in en uygun cerrahi zamanlamanin 6. ay ile 1 yas arasinda

yapilmasini onermekteyiz.

Ozellikle bu sonuglar bize yapilacak olan cerrahi miidahalenin hayatin erken
donemlerinde yapilmasi gerektiini gostermistir. VSD hastalarinda belirli bir kilo
tizerindeki hastalarin  hayatin ilk yilinda opere edilmesi, olusabilecek pulmoner
hipertansiyon, endokardit, konjestif kalp yetmezligi gibi geri doniisii olmayan ya da

cerrahi miidahaleyi riske atabilecek komplikasyonlardan uzaklasmamizi saglamaktadir.
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Kardiyolojik olarak giiniimiizde, yenidogan ¢ocuklarda rutin EKO
incelemelerinin yapilmasi, anne karninda detayli ultrason ve genetik analizlerin
gelismesiyle birlikte tan1 koymada daha basarili seviyelere ulasmis durumdayiz.
Gelisen ileri teknolojili kalp cerrahisi yontemleri ve deneyimler ile birlikte daha
kiigiik yaslarda hatta hayatin erken aylarinda bile VSD onariminin basarili bir sekilde

yapilmasi biz cerrahlar1 oldukga tatmin etmektedir.

Bizim ¢alismamizin kisitliligi, retrospektif bir analiz olmasi ve her ne kadar
giincel ¢alismalara benzer vaka sayisina sahip bir merkez olsak da, daha genis sayida

ve prospektif randomize ¢aligmalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

Bu c¢alismada, tek merkezde bir yas altindaki cerrahi VSD kapamasinin
giincel sonuglarini inceledik. Sonuglarimiza gére VSD kapama islemi, erken yasta
diisiik morbidite ve sifir mortalite ile giivenli bir operasyon olmayi siirdiirmektedir.
Gelisen komplikasyonlarin analizi dogrultusunda 6 aydan kii¢iik hastalarda operatif

riskler agisindan dikkatli olunmasini da 6nermekteyiz.
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