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ÖZET 

 

Kamani M.O, Fetal Kardiyovasküler Sistem Anomalilerinin Prenatal Tanılarının, 
Kısa Dönem Neonatal Sonuçlarının ve Postnatal Tanılarının Retrospektif Olarak 
İncelenmesi, Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, Kadın Hastalıkları ve Doğum 
Anabilim Dalı, Uzmanlık Tezi, Ankara, 2023. Bu çalışmada prenatal dönemde 
kardiyovasküler sistem anomalisi tanısı almış olan gebeliklerin obstetrik ve neonatal 
sonuçlarını, yenidoğanların postnatal dönemdeki takip ve sonuçları incelenmiştir. 
Konjenital kalp hastalıklarının %20,61’ini (n= 40) ventriküler septal defektler 
oluşturarak en sık KKH anolarak saptanmıştır. 2. Sık KKH %12,37 (n= 24) ile 
hipoplastik sol kalp sendromudur. KVS dışındaki diğer sistemlerdeki ek anomaliler 
tüm KVS anomalilerinin(n=194) %14,94’ünde(n=29) saptanmıştır. En sık %4.12 
sıklığıyla(n=8) iskelet sistemi ve ekstremite anomalileri saptanmıştır. Sonrasında 
sırasıyla %3,6’sınde(n=7) kraniyofasiyel anomaliler, %2.06’sında(n=4) 
gastrointestinal sistem anomalileri, %2.06’sında(n=4) multiple sistem anomalileri, 
%1.54’ünde(n=3) santral sinir sistemi anomalileri, %1.03’ünde(n=2) toraks ve 
abdominal duvar defektleri ve %0.51’inde(n=1) genitoüriner sistem anomalileri 
saptanmıştır. Antenatal usg ile tanı konan KVS anomalilerinin (n=194) 
%25,77’sinde(n=50) karyotip analizi yapılmış olup, %19.07’sinde(n=37) karyotip 
analizi sonucu normal, %6.7’sinde(n=13) karyotip analizi sonucu anormal 
sonuçlanmıştır. Gebelik sonucuna ulaşılan 193 hastanın ise %80,82’ü(n=156) canlı 
doğumla sonuçlanmıştır, %17,61’si(n=34) teminasyon ile sonuçlanmış, %1.55’ü(n=3) 
ise intrauterin dönemde ex olmuştur. En yüksek terminasyon oranları pulmoner 
atrezi (%40), trunkus arteriosus (%33,3) ve HRHS (%33,3) teşhislerinde görülmüştür. 
En düşük canlı doğum oranı ise atriyal izomerizm tanılı hastalarda saptanmıştır 
(%57,1). Cerrahi şansı bulamadan ilk 12 hafta içerisinde kaybedilen bebeklerin en 
çok görüldüğü gruplar HLHS (%50, 7/14), trunkus arteriosus (%50, 1/2) ve atriyal 
izomerizm (%40, 2/5) gruplarıdır. Doğum sonrası cerrahi girişime rağmen ilk 12 
hafta içerisinde kaybedilen bebeklerin en çok izlendiği gruplar AVSD (%40, 2/5), 
HLHS (%28.6, 4/14), DORV (%28.6, 4/14), atriyal izomerizm (%20, 1/5) ve D-TGA 
(%19, 4/21) olarak saptanmıştır. Cerrahi sonrası en yüksek sağkalım ile takip edilen 
gruplar L-TGA (%100, 2/2), TOF (%81.8, 9/11) ve HRHS (%80, 8/10) olarak 
saptanmıştır. Prenatal dönemde herhangi bir KVS anomalisinin saptanması; 
anomalinin olası nedenini, prognozunu, yönetimini belirlemek açısından oldukça 
önemlidir. Aileler ile hastalıkların doğası paylaşılmalı, doğum sonrası gerekli 
olabilecek girişimler ve süreç hakkında bilgi verilmelidir. Terminasyon ve karyotip 
analizi gibi ebeveyn kararı gerektiren süreçlerde doktor bilgilendirmesi kritiktir. 

 

Anahtar Kelimeler: Konjenital kalp hastalıkları, fetal ekokardiyografi 
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ABSTRACT 

Kamani M.O, Retrospective Analysis of Prenatal Diagnoses, Short-Term Neonatal 
Outcomes and Postnatal Diagnoses of Fetal Cardiovascular System Anomalies, 
Hacettepe University Faculty of Medicine, Department of Obstetrics and 
Gynecology, Specialization Thesis, Ankara, 2023. In this study, obstetric and 
neonatal outcomes of pregnancies diagnosed with cardiovascular system (CVS) 
anomaly in the prenatal period, and follow-up and outcomes of newborns in the 
postnatal period were examined. Ventricular septal defects constituted 20.61% (n= 
40) of congenital heart diseases (CHD), and was found most frequently. Second 
frequent CHD with 12.37% (n= 24) is hypoplastic left heart syndrome. Additional 
anomalies in systems other than CVS were detected in 14.94% (n=29) of all CVS 
anomalies (n=194). Skeletal system and extremity anomalies were found most 
frequently with a frequency of 4.12% (n=8). Karyotype analysis was performed in 
25.77% (n=50) of CVS anomalies (n=194) diagnosed by antenatal USG, karyotype 
analysis results were normal in 19.07% (n=37) and 6.7% (n=13) were abnormal as a 
result of the karyotype analysis. Of the 193 patients whose pregnancy results were 
reached, 80.82% (n=156) resulted in live birth, 17.61% (n=34) resulted in assurance, 
and 1.55% (n=3) died in the intrauterine period.  The highest termination rates were 
seen in the diagnosis of pulmonary atresia (40%), truncus arteriosus (33.3%) and 
HRHS (33.3%). The lowest live birth rate was found in patients with atrial isomerism 
(57.1%). HLHS (50%, 7/14%), truncus arteriosus (50%, 1/2) and atrial isomerism 
(40%, 2/5) groups are the most common groups in which babies are lost in the first 
12 weeks without a chance for surgery. The groups in which babies lost in the first 
12 weeks despite postnatal surgical intervention are most followed are AVSD (40%, 
2/5), HLHS (28.6%, 4/14), DORV (28.6%, 4/14), atrial isomerism (20% , 1/5) and D-
TGA (19%, 4/21). The groups followed with the highest survival after surgery were 
L-TGA (100%, 2/2), TOF (81.8%, 9/11) and HRHS (80%, 8/10). Detection of any CVS 
anomaly in the prenatal period is crucial to determine the possible cause, prognosis, 
and management. The nature of the diseases should be shared with families, and 
information should be given about the interventions and the process that may be 
necessary after birth. Physician knowledge is critical in processes requiring parental 
decisions, such as termination and karyotype analysis. 

 

Keywords: Congenital heart diseases, fetal echocardiography 
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Persistan Sağ Umblikal Arter 

RVDCC:  
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GİRİŞ 

Konjenital Kalp Hastalıkları (KKH) en sık görülen doğum anomalileridir (1, 2). 

Canlı doğumlarda çoğu çalışmada yaklaşık ‰8 görülme oranı bildirilmektedir (2, 3, 

4). Tüm vakaların %46’sı hayatın ilk haftasında, %88’i ilk yılında ve %98’i dördüncü 

yaşa kadar teşhis edilmektedir (4). Tespit edilen tüm vakalar tıbbi müdahale 

gerektirmemekle beraber ‰3-4 canlı doğumda, doğumdan sonraki ilk yıl içerisinde 

cerrahi veya transkateter girişim ihtiyacı olur. Tıbbi müdahale ihtiyacı olan 

hastalıkların yarısı kolaylıkla düzeltilebilir, ancak diğer yarı çocuklukta görülen 

konjenital anomalilere bağlı ölümlerin yarısından fazlasından sorumludur(4).  

Kadınların bilinçlenmesi ve artan medikal danışmanlıkla bilinen teratojen ve 

risk faktörlerinden kaçınmak mümkün olmaktadır. Bunlar sayesinde doğumsal kalp 

hastalıklarının görülme sıklığı her geçen gün azalmaktadır(5). 

Bazı konjenital kalp hastalıkları termde önceki aylara göre daha sık 

görülürken bazılarına gebeliğin erken dönemlerinde daha sık rastlanır. Genel olarak 

yandan ilk ve ikinci trimesterde KKH insidansı terme göre çok daha yüksektir. 

Kardiyovasküler anomaliler gebelik haftası ilerledikçe daha kompleks formlara 

evrilebildiği gibi izole septal defekt vakaları gibi daha basit malformasyonlar doğum 

öncesi spontan kapanabilir (6, 7). Örneğin pulmoner ve aortik kapak darlıkları 

gebelik haftaları boyunca ilerleyerek hipoplastik kalp sendromlarına sebebiyet 

verebilirler. Benzer olarak rabdomyomlar ve teratomlar gibi kardiyak kitleler erken 

haftalarda bulgu vermezken, gebelik ortasından sonra hızla büyürler(8). Duktal 

daralma veya foramen ovale kapanması geç gebelik haftalarına kadar görülmeyebilir 

(9), aynı şey fetal aritmiler, kapak regürjitasyonları, myokardiyal disfonksiyon ve 

fetal konjestif kalp yetmezliği için de geçerlidir(6). 

Öte yandan özellikle anöploidi ve ekstrakardiyak malformasyonlarla 

beraberlik gösteren vakalar, intrauterin fetal kayıpla sonuçlanabilir ve benzer 

sebeple anne karnında saptanan KKH vakaları doğum sonrası görülenlere göre daha 

ağır olabilmektedir. 
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KKH, yenidoğanın ciddi morbidite ve mortalite sebeplerindendir ve ciddi bir 

kısmı yüksek riskli olduğu düşünülmeyen gebeliklerde saptanır (10, 11). Bu nedenle 

taranması tüm gebe gruplarında önem arz etmektedir. Kalbin karmaşık üç boyutlu 

yapısı ile beraber hareket eden bir organ olması sonografik zorlukları beraberinde 

getirmektedir(12, 13). KKH en sık görülen doğum anomalileri olmalarına rağmen 

tanı oranları düşük kalmıştır(14, 15, 16, 17, 18, 19, 20, 21, 22, 23, 24).  Tanı alan 

olguların mortalite ve morbiditelerinin çok daha az olduğu bilinmektedir(25, 26, 27, 

28, 29). Üstelik trizomi 21, 22q11 mikrodelesyonu gibi bazı genetik problemlerde 

kardiyak anomaliler tek bulgu olabilmektedir. Bu nedenle fetal kardiyak 

görüntülemede yenilikler yapılmaya çalışılmakta, alternatif olarak manyetik 

rezonansta yeni yazılımlar, yeni görüntüleme teknikleri ve yüksek çözünürlük 

kullanılmaya çalışılmaktadır (30, 31, 32, 33). 

Tez çalışmamızda, kliniğimizde takip edilen ve prenatal dönemde 

kardiyovasküler sistem anomalisi tanısı almış olan gebeliklerin obstetrik ve neonatal 

sonuçlarını, yenidoğanların postnatal dönemdeki takip ve sonuçlarını ve uzun 

dönem sonuçları irdelemeyi ve literatüre katkı sunmayı amaçladık.  
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2 KARDİYOVASKÜLER SİSTEM ANOMALİLERİ 

2.1. Sistemik Venöz Anormallikler 

2.1.1. Persistan Sağ Umblikal Ven (PRUV) 

Embriyonik gelişim sırasında plasentadan fetal kalbe oksijenli kan taşıyan 

bilateral umblikal iki ven bulunur. Her iki damar da splanknik mezoderm yoluyla 

karaciğeri atlar ve sinüs boynuzlarına açılır. Sağda olan 4. haftadan itibaren 

gerilemeye başlar ve 7. gebelik haftası itibariyle sol umblikal venin kalp bağlantısını 

içeren kısım ile beraber kaybolur (34). Sol umblikal venin persiste eden kısmı fetal 

umblikal ven olarak kalır ve duktus venosus aracılığıyla IVC’ya drene olur. Ancak sol 

umblikal ven tıkanabilir ve sağ ven açık kalmaya devam edebilir. Bir sıçan modelinde 

ilk trimester folik asit eksikliği veya retinoik asit maruziyetinin persistan saü 

umblikan vene neden olabileceği bildirilmiştir (35). PRUV varlığında her zaman 

olmasa da duktus venosus oluşumu görülmeyebilir. PRUV düşük riskli toplumda 

1:526 oranında bildirilmiştir ve ek anomaliler eşlik edebilir (36). 

PRUV anöploidi veya daha kompleks KKH’ları ile ilişkili olabilir. Rapor edilen 

farklı anomaliler arasında gastrointestinal malformasyonlar, çeşitli kardiyak 

anomaliler, iskelet malformasyonları, idrar yolu malformasyonları ve tek umblikal 

arter yer sayılabilir (34, 35, 37, 38). Hastalığın prognozu eşlik eden anomalilere 

bağlıdır, PRUV portal sisteme dökülüyorsa ve ek anomali saptanmamışsa prognozun 

iyi olduğu söylenebilir (36). 

Teşhis açısından yol gösterici olabilecek sonografik işaretler vardır. Kordon 

insersiyosundan itibaren normalden daha geniş bir ven görülmesi(Ven genişliği 

ortalama olarak 15. Haftada 3mm ve termde 8mmdir(39)), portal venin fetal 

abdomenin enine kesitinde mideye doğru kıvrık olması,  fetal safra kesesinin 

umbilikal venin medialinde (umblikal ven ile mide arasında) yer alması veya venin 

direk olarak sağ atriuma dökülmesi bunlar arasındandır.  
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Resim 1-Abdominal kesitte persistan sağ umblikal ven görüntü diyagramı 

2.1.2. Persistan Sol Süperior Vena Cava 

Normal embriyonik gelişim sırasında ön kardinal venlerden solda olan 

gerilerken sağ taraftaki sağ common kardinal ven ile birleşerek sağ tarafta superior 

vena cavayı oluşturur. Sol ön kardinal venin gerilememesi persistan sol superior 

vena cava (PLSVC) olarak adlandırılır. PLSVC tüm damar anomaliler arasında nadir 

gözükse de en sık görülen torasik venöz anomalidir ve erişkin toplumda %0.2-3 

oranda tesadüfen saptanabilir(40). PLSVC çoğunlukla asemptomatiktir ancak 

heterotaksi sendromlarının veya daha kompleks KKH’ların da bir parçası olabilir(41, 

42, 43). Bu nedenle prognoz drenaj yerine ve eşlik eden anomalilere bağlıdır. 

PLSVC %80- 90 oranda koroner sinüs aracılığıyla sağ atriuma drene olur, 

kalan hallerde ise sol atriuma drene olur. Sol atriyuma bağlandığında önemli bir 

anomalidir, bu durumda koroner sinüs genellikle yoktur(44). Sağ tarafta normal 

gelişimini tamamlamış bir superior vena cava olabilir ya da olmayabilir. Sol kalp 

obstrüktif lezyonlarıyla berberlik gösterebilir bu nedenle saptandığında fetal tarama 

ve neonatal takip önerilir. KKH grubunda %1,3-11 oranında görülür(40, 45, 46, 47, 

48). Sonografide genişlemiş bir koroner sinüs görüldüğünde veya 3 damar trakea 

kesitinde 4. Bir damar görüldüğünde PLSVC akla gelmelidir.  
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Resim 2- Üç damar ve trakea kesitinde persistan sol süperior vena cava görüntüsü 

2.1.3. Kesintili İnferior Vena Cava 

Embriyolojik gelişim sırasında inferior vena cava (IVC) sağ suprakardinal ven, 

subkardinal-suprakardinal anastomoz, sağ subkardinal ven, hepatik ven ve hepatik 

sinüzoidlerin birleşiminden oluşur (49). Hepatik kısımda IVC oluşumuna katılmaz ise 

bu bölgede kesinti oluşur, aşağıdaki renal damarlar ile yukarıdaki hepatik damarlar 

arasında IVC görülmez. Bedenin alt yarısından venöz dönüş aortanın arkasında yer 

alan ve superior vena cava'da sona eren azigos ven aracılığıyla aktarılır. Olmayan 

IVC'nin yerini alan bu büyük ölçüde genişlemiş azigos damarı, genellikle "superior 

vena kavaya azigos uzantısı" olarak adlandırılır. Normal durumda SVC’ye akan azigos 

damar bu "superior vena kavaya azigos uzantı" kadar geniş değildir. 

Kesintili IVC heterotaksi sendromları ile ilişkilidir. Bu sebeple sonografide 

polispleni, orta hatta karaciğer ve fetal bradikardi eşlik edebilir(43, 49, 50). . 

Posteriorda aorta eşlik eden azigos uzantı çift damar görünümü oluşurur. Aynı 

zamanda IVCnın sağ atriuma bağlanmadığının izlenmesi, aorta arkasında seyreden 

azigos venin SVC döküldüğünün izlenmesi tanı için önemlidir. Bu anomaliye bağlı 

oluşan yeni dolaşım tedavi gerektirmez. Prognoz eşlik eden diğer anomalilere 

bağlıdır.  



6 

 

 

 

Resim 3- (A) Sagittal kesitte aort arkasında seyreden superior vena kavaya uzanan genişlemiş azigos 
damar. (B) Transvers kesitte posteriorda aort yanında seyreden azigos damarın oluşturduğu çift 

damar görüntüsü. 

2.1.4. Pulmoner Venöz Dönüş Anomalileri 

Dört pulmoner ven ve sol atriumun bir kısmı embriyolojik gelişim sırasında 

birleşerek ana pulmoner veni oluşturur. Bu birleşim sırasında pulmoner venlerin 

atriuma drene olamaması pulmoner venöz dönüş anomalilerine sebep olur. Dört 

venin tamamı etkilenmiş ise total, daha az ven etkilenmiş ise parsiyel olarak 

A 

B 
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adlandırılır. Başka kardiyak anomalilere eşlik edebilir veya diğer sistemik venöz 

anormallikler gibi heterotaksi sendromlarında görülebilir(43, 50, 51). 

2.1.4.1. Parsiyel Pulmoner Venöz Dönüş Anomalisi 

Genel olarak parsiyel pulmoner venöz dönüş anomalileri (PAPVR) tedavi 

gerektirmez ve iyi prognozludur. Fetal anomali taramasında her dört ven de her 

zaman görülemediğinden, genellikle ek kardiyak anomalilerin izlendiği vakalarda 

tanı alınmaktadır. Özellikli bulguları nedeniyle PAPVR alt tipi sayılabilecek Scimitar 

sendromu ve Sinus venosus defektlerine fetal sonografide tanı konulabilir. 

2.1.4.1.1. Scimitar Sendromu 

Scimitar ingilizcede orta doğuda yaygın olan konveks eğime sahip kılıca 

verilen isimdir. Bu sendromda sağ taraftaki pulmoner venler, diyaframı geçerek 

kaudale inen bir damara drene olur. Bu damar sağ atrium proksimalinde IVC’ya 

drene olur ve doğumdan sonra hastaların düz göğüs röntgen filminde sağ alt akciğer 

alanında bu eğimli kılıcı andırır şekilde görülür(52). Sonografide sekundum ASD, 

dekstrokardi veya mezokardi ile sıklıkla beraberlik gösterir(53). Cerrahi tedavi 

duruma göre çocukluk çağına kadar ertelenebilir(54).  

2.1.4.2. Total Pulmoner Venöz Dönüş Anomalisi  

Total Pulmoner Venöz Dönüş Anomalisi (TAPVR) dört pulmoner venin de 

morfolojik sol atriyuma drene olamaması durumudur(55). Embriyolojik olarak 

TAPVR, ortak pulmoner venin gelişememesinden kaynaklanır(56). Ortak pulmoner 

ven gelişmediğinden akciğerin pulmoner venöz sistemi ile sistemik venler arasında 

anastomozlar devam eder. Sistemik venlere drenaj yerine göre 4 anatomik gruba 

ayrılabilir: tip I, suprakardiyak (%43); tip II, kardiyak (%18); tip III, infradiyafragmatik 

(%27); ve tip IV, karışık (%12)(57, 58).   

Fetal hemodinamide pulmoner kan akışı, toplam ventriküler atımın küçük bir 

kısmını oluşturduğundan bu anormallik intrauterin hayatta iyi tolere edilir. Bununla 

birlikte doğum sonrası yeni hemodinamik durumda, sağ kalpte pulmoner ve sistemik 
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dolaşımlar tamamen karışır, solunum zorluğu ve siyanoz başlar. İntrauterin teşhis 

alamayan bebekler yüksek morbidite yaşarlar ancak erken teşhis planlı cerrahi ve 

erken stabilizasyonu sağladığından uzun vadeli iyi bir prognozla sonuçlanır.  Bu 

nedenle erken teşhis kritiktir(59, 60, 61). 

TAPVR gözden kaçabilir ancak prenatal tanısı da mümkündür (62, 63). 

Sonografide sol atriyal apendiks ile sol pulmoner ven arasındaki normal doku kıvrımı 

yoktur. Sol atriyumun arkasında desendan aorta uzak seyredebilir, pulmoner 

venlerin sol atriyuma drene olmayan şekilde birbiri ile kesiştiği görülebilir veya 

venlerin IVC, SVC, koroner sinüs gibi yapılara drene olduğu izlenebilir. Genellikle 

izole bir kusur olarak ortaya çıkmasına rağmen, birçok TAPVR vakası, diğer yapısal 

kardiyak veya ekstrakardiyak kusurlarla birlikte ortaya çıkar(43, 50).  

2.2. Septal Defektler 

İntrauterin hayatta atriyal septumda bulunan foramen ovale sağdan sola 

şant sağlar, duktus arteriozus ise sağ ventrikül atımının çoğunu plasenta ve alt 

ekstremiteye yönlendirir. Ventriküller arasında ise asla direkt bir iletişim bulunmaz. 

Doğumdan sonra duktus arteriozus vazokonstriksiyon yoluyla ve foramen ovale çek 

valf mekanizmasının ters tarafında basıncın artması sebebiyle kapanır. Erişkinlerin 

%25 kadarında ise foramen ovale patent kalmaktadır(64). 

2.2.1. Atriyal Septal Defektler 

Atriyal septal defektler (ASD), tüm konjenital kalp anomalilerinin yaklaşık 

%7'sini oluşturur ve her yaşta teşhis edilebilir(65). Üç ana tip ASD veya interatriyal 

iletişim vardır: ostium sekundum, ostium primum ve sinüs venosus defektleri. 

Sekundum ASD defektleri en sık görülen ASD tipidir (%75-80), bunu primum (%15) 

ve sinüs venozus (%5-10) ve son olarak koroner sinüs defektleri (%1'den az) takip 

eder(66). Sekundum ASD'li hastaların %65 ila %75'ini kadınlar oluşturur, ancak 

cinsiyet dağılımı sinüs venosus ve ostium primum ASD'ler için eşittir (67).  
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ASD hastalarında, NKX2.5/CSX, TBX5, TBX20, GATA4 ve GATA6 transkripsiyon 

faktörlerindeki mutasyonlar dahil olmak üzere birkaç genetik mutasyon 

tanımlanmıştır(68, 69).  ASD'ler tek bir basit kardiyak malformasyon olarak ortaya 

çıkabilir veya Fallot tetralojisi (TOF), Ebstein anomalisi veya truncus arteriyozus (TA) 

olan hastalarda olduğu gibi daha karmaşık konjenital malformasyonlarla ilişkili 

olabilir. ASD'ler ayrıca Down sendromu, Ellis-van Creveld sendromu, Goldenhar 

sendromu, DiGeorge sendromu, Noonan sendromları ve Williams sendromu gibi 

diğer genetik sendromlarla da ilişkilidir. 

2.2.1.1. Sekundum Atriyal Septal Defekt 

Sekundum atriyal septal defekt (ASD), genellikle septum primum içindeki bir 

veya birkaç defekte bağlı olarak fossa ovalis bölgesindeki bir defekttir. Sekundum 

ASD septum sekundumun yetersiz gelişimi ya da septum primumun aşırı 

rezorpsiyonundan kaynaklanır. Şantın boyutunu etkileyen defektin büyüklüğüdür, 

sekundum defektlerinin boyutu birkaç milimetre ile 2-3 cm arasında değişebilir(70). 

Çoğu KKH formunun aksine, sekundum ASD kadınlarda erkeklerden çok daha sık 

görülür. Aynı zamanda Trizomi 21 ile de ilişkilidir. 

Doğumdan sonra dahi foramen ovale'yi sekundum ASD'den ayırt etmek zor 

olabilir. İkinci ve üçüncü trimesterde foramen ovale (septum primum) flebi giderek 

daha anevrizmal hale gelir ve sol atriyuma daha fazla deviye olur. Sonografide flebin 

gebelik yaşına göre normalden daha anevrizmal görünmesi ya da foramenin 

normalden daha geniş izlenmesi yol gösterici olabilir. 

İzole ASD'ler genellikle kendiliğinden kapandığından ve müdahale 

gerektirmediğinden muhtemelen tanı aldıklarından daha yaygındırlar. Konjenital 

mitral stenoz ile ilişkili olduğunda, Lutembacher sendromu olarak adlandırılır. Orta 

ve geniş sekundum ASD vakaları çocukluk çağında invaziv girişim gerektirebilir. 
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2.2.1.2. Sinüs Venosus Atriyal Septal Defekt 

Sinüs venosus defektleri gerçek membranöz septumu etkilemez, 

embriyolojik sinüs venosus'un inferior ve superior kısmında ortaya çıkar. Genellikle 

PAPVR ile beraberlik gösterir, neredeyse her zaman sağ taraftaki pulmoner venlerin 

anormal drenajı ile ilişkilidir. Superior defekt, superior vena kava orifisinin oval 

fossanın (foramen ovale kalıntısı) üzerindeki atriyal septumun üzerinde hem sol 

hem de sağ atriyumu drene ettiğinde ortaya çıkar. Superior sinüs venosus defekti ve 

sağ superior pulmoner venin superior vena kavaya kısmi anormal bağlantısı sıklıkla 

birlikte görülür. İnferior ven cava orifisinin ise aynı bağlantıyı yapması ve her iki 

atriumu drene etmesi inferior defekti oluşturur. Burada ise sağ inferior pulmoner 

venin inferior vena kavaya anormal bağlantısı birlikte olabilir. Süperior defekt, 

inferiora göre çok daha sık görülür(71). 

Sinüs venosus defektleri, sonografide atriyal septumun üst kenarının veya alt 

kenarının yokluğunun gösterilmesiyle doğum öncesi teşhis edilebilir. Ayrıca, sağ 

taraftaki pulmoner venlerin zaman zaman vena kavaya anormal şekilde drene 

olduğu görülebilir(70). 

Sinüs venosus defektleri yenidoğanda nadiren müdahale gerektirir. Bununla 

birlikte, sekundum ASD'lerin aksine, sinüs venosus defektleri asla kendiliğinden 

kapanmaz(70). Perkütan cihazla kapatılamadığından, deneyimli bir Konjenital Kalp 

Cerrahı tarafından cerrahi onarım gerektirir. Hemen her zaman anormal sağ 

taraftaki pulmoner venlerin intrakardiyak olarak sol atriyuma yeniden 

yönlendirilmesini gerekir(66). Fetal yaşam veya erken çocukluk döneminde erken 

teşhis ile prognoz çok iyidir(72). 

2.2.1.3. Ostium Primum Atriyal Septal Defekt 

Bu defekt, septum primumun endokardiyal yastıklarla kaynaşmaması 

nedeniyle ortaya çıkar. Ortak bir atriyoventriküler açıklık ve bu açıklığın haricinde 

ventriküler septumun tepesine yapışan, kapak dokusu içeren iki farklı 

atriyoventriküler kapak anülüsü ile karakterizedir. Bu kusurlar, ortak atrioventriküler 
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bağlantı görüldüğünden atriyoventriküler septal kusurlar içinde daha iyi 

değerlendirilebilir. Kısmi atriyoventriküler kanal (AVC) kusurları olarak da 

adlandırılabilen bu defekt, hemen her zaman sol AV kapağının bir dereceye kadar 

morfolojik anormalliği ile ilişkilidir (bu gerçek bir mitral kapak değildir, ancak bazen 

oldukça büyük olabilen belirgin bir medial 'yarık' ile ortak bir AV kapak aparatının sol 

tarafıdır)(66). Diğer atriyal septal defekt tiplerinden farklı olarak, atriyoventriküler 

düğüm/iletim de genellikle anormal bir şekilde yerleşir(73). 

Sonografide en sık bulgu atriyal septumun alt kısmının olmamasıdır. Dört oda 

görüntüsünde probun çok posterior/inferior angulasyonu, koroner sinüsün bir 

ostium primum ASD'ye benzer görüntü vermesine sebep olabilir. Ancak bu benzerlik 

sadece bu kesitte görülür, doğru bir dört oda görüntüsünde ostium primum ASD 

oldukça belirgindir. Ayrıca ön mitral yaprakçıkta 'yarık' görünümü ostium primum 

ASD lehinedir.  

Ostium primum genellikle ameliyat gerektirir, diğer kardiyak, ekstrakardiyak 

anormallikler ve trizomi 21 ile beraberliği sıktır(70). Bu defekt perkütan olarak 

kapatılamadığından genellikle yaşamın ilk 5 yılında sol taraflı AV kapağı da içerecek 

şekilde cerrahi onarım gerekir(66). 

2.2.2. Ventriküler Septal Defektler  

İzole ventriküler septal defektler (VSD), konjenital kalp anomalilerinin 

yaklaşık %30-40’ını oluşturur ve en sık KKH sayılabilir(3, 74, 75, 76, 77, 78).  Prenatal 

ultrasonografi ile VSD tanısı alan fetüslerin %33-47'sinde kromozomal anormallikler 

tespit edilebilir(79, 80, 81). 

Yaygınlığına rağmen bu lezyonların nasıl tanımlanacağı ve kategorize 

edileceği konusunda fikir birliği yoktur(82). VSDler izole olarak görülebilir, iki veya 

daha fazla türün birleşik kombinasyonları olarak izlenebilir, ek intrakardiyak 

lezyonlarla komplike hale gelebilir veya Fallot tetralojisi, çift çıkışlı sağ ventrikül, 

transpozisyon veya fonksiyonel tek ventrikül gibi daha karmaşık anomalilerin bir 

parçası olabilir.  
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İnterventriküler septum, ventrikül odacıklarındaki basınç farkından dolayı 

asimetrik kavisli bir yapıdır. Beş bölümden oluşur: membranöz, musküler trabeküler, 

infundibüler, atriyoventriküler ve inlet(83, 84).  Defektler ise kabaca 4 başlık altına 

toplanabilir; tip 1 (subarteriyel, suprakristal, konal septal, infundibular), tip 2 

(perimembranöz, paramembranöz, konoventriküler), tip 3 (inlet, AV kanal tipi) ve 

tip 4 (musküler trabeküler)(85). VSD'ler yerleşim yerine göre sınıflandırılırken, 

büyüklüklerine göre de sınıflandırılabilirler. Boyut, aort halkasının çapına kıyasla tarif 

edilir. Aort anülüs çapının %25'inden az veya eşitse küçük, %25'ten fazla ancak 

%75'ten küçükse orta ve aort anulus çapının %75'inden büyükse büyük olarak kabul 

edilirler(86). VSD'nin en yaygın görüldüğü alanlar olan musküler ve membranöz 

defektler doğum öncesi veya doğum sonrası genellikle kendiliğinden kapanır(87). 

VSDlerde hemodinamik bozulmanın ana nedeni, sağ ve sol ventriküller 

arasındaki anormal iletişim ve şanttır. Birçok VSD kendiliğinden kapanır, ancak 

kapanmayan büyük defektler pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), ventriküler 

disfonksiyon ve artmış aritmi riski gibi komplikasyonlara yol açabilir(88, 89, 90).  

Sonografi ventriküler septuma nispeten paralel yapıldığında yalancı drop-out 

görüntüsü yaygın olarak ortaya çıkar, bu nedenler VSD'ler için hem 2D hem de 

Doppler görüntüleme ventriküler septuma nispeten dik olmalıdır(79).  

2.2.2.1. Musküler Ventriküler Septal Defekt 

Trabeküler müsküler defektler yalnızca musküler sınırlara sahiptir ve 

ventriküler septumun apikal musküler bileşeni içinde yer alırlar. Defektler musküler 

trabeküler septumun midseptal, postero-inferior, apikal ve anterosuperior 

bölgelerinde yer alabilirler. "İsviçre peyniri" görünümü veren şekilde birden fazla 

olabilirler. Bebeklerde VSD'lerin %20'sine kadarı muskülerdir. Ancak erişkinlerde 

kendiliğinden kapanma eğilimi nedeniyle görülme sıklığı daha düşüktür.  

Musküler VSD'ler mitral ve triküspit kapakların hemen altında bulunmazlar, 

bu bölgede atriyoventriküler kanal (AVC) defektleri içerisinde değerlendirilmesi 

daha doğru olabilecek inlet VSDler bulunur. İnlet VSDler bu gölgede genellikle kapak 
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anomalileri ile beraber seyrederler. Postero-inferior defekt ile inlet musküler defekt 

arasındaki ayrım zor olabilir ve genellikle defektin triküspit kapağın septal yaprağının 

menteşesinden olan mesafe ölçümüne göre karar verilir. 

Musküler VSD'ler, membranöz VSD'ler gibi, fetusta genellikle soldan sağa 

şant yapar; ağırlıklı olarak sağdan sola şant, sağ taraftaki obstrüktif lezyonlar için bir 

işaret olabilir. 

 

Resim 4- İntraventriküler septumda trabeküler musküler bölümde görülen büyük ventriküler septal 
defekt 

2.2.2.2. Membranöz Ventriküler Septal Defekt 

Membranöz defekt, genellikle membranöz septumun interventriküler 

kısmının merkezinde bulunur. Bu tip VSDlerin isimlendirilmesinde çokça tartışma 

vardır, farklı isimler olarak santral perimembranöz, perimembranöz, 

paramembranöz, konoventriküler, infrakristal de kullanılmaktadır(85, 91). Bunun 

nedeni “membranöz” ismini defektin yerini değil, defektin sınırlarına göre verilmiş 

olmasıdır. Bu isim özellikle defektin postero-inferior kenarının fibröz yapısına atıfta 

bulunur.  

Bu VSD'lerin bir sınırı genellikle bir AV kapak ile bir arteriyel (semilunar) 

kapak arasındaki fibröz yapıdan oluşur. Genellikle triküspit kapağın septal 
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yaprakçığının arkasındaki anteroseptal komissürde ve aort kapağının sağ ve koroner 

olmayan yaprakçıkları arasındaki komissürün altında bulunurlar, çünkü normal 

kalplerde burası triküspit ve aort kapaklarının fibröz süreklilik içinde olduğu yerdir. 

Ancak bu defektler yalnızca AV kapaklarının yaprakçıkları arasında da seyredebilir, 

hatta tamamen musküler sınırları olması da mümkün olabilir. Bu defektler, septal 

bandın 2 kolu arasından sağ ventriküle açılan subarteryel defektlerin aksine, septal 

bandın postero-inferior kolunun altında ve arkasında yer alır(92).  

Müsküler VSD'lerin aksine, membranöz VSD'ler dört oda kesitinde 

görüntülenemezler çünkü bunlar daha anteriorda ve aort kapağının altında küçük 

bir uzaklıktadırlar. Subaortik bölgede ventriküler septumu bu bölge 

oluşturduğundan sol ventrikül çıkış yolunun uzun eksen görüntüsü membranöz bir 

VSD'yi belgelemek için en ideal yaklaşımdır. Sonografi sırasında daha önce 

bahsedilmiş olan drop-out akılda tutulmalı ve yanlış pozitif VSD bildirilmemelidir.  

Membranöz VSD'ler genellikle izole olarak ortaya çıkar, ancak diğer yapısal 

kardiyak veya ekstrakardiyak defektlerle birlikte görülebilir. Membranöz septumun 

aort kapağına yakınlığı nedeniyle, aort kapağı defektten sağ ventriküle prolabe 

olabilir ve ilişkili distorsiyon sıklıkla aort yetersizliğine neden olur.  Çoğu membranöz 

VSD kendiliğinden kapanmasına rağmen, gelişme geriliği veya ilerleyici aort 

yetersizliği olan bebeklerde defektlerin bir yaşına kadar cerrahi olarak kapatılmasını 

gerekebilir. Aynı zamanda iletim yoluna yakın olduğundan düzeltme sırasında bu 

gölge yaralanarak aritmilere de sebep verebilir. Aort kapağında geri dönüşü 

olmayan bir hasar meydana gelmediği sürece prognoz genellikle iyidir. Kapak hasarı 

durumunda aort kapağının tamiri hatta değiştirilmesi gerekebilir(93). 
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Resim 5- Membranöz ventriküler septal defekt ultrasonografi görüntüsü 

2.2.2.3. Subarteryel Ventriküler Septal Defekt 

Subarteriyel kusurlar ağırlıklı olarak aort kapağının altında(subaortik) veya 

pulmoner kapağın altında (subpulmoner) bulunabilir. Bu bölgeyi, normal kalpte, 

bağımsız bir kas dokusu tüpü olan ve pulmoner kapağı destekleyen muskuler 

infundibulum oluşturur. Defekt oluştuğunda, karakteristik olarak aort ve pulmoner 

kapaklar arasında fibröz dokunun sürekliliği defektin tavanını oluşturur. Bu defektler 

farklı sınıflandırmalar altında outlet, infundibuler, doubly-commited jukstarteriyel, 

konal septal, intrakonal, subpulmoner ve suprakristal VSD'ler olarak da 

adlandırılabilirler.   

Sonografide tespit edilmeleri zor olabilir, dört oda görüntüsünde görülmezler 

ve ancak büyük damar çıkışlarının dikkatli incelenmesi ile tanı alabilirler. Diğer 

kardiyak anomalilere sıklıkla eşlik ederler. Aort kapağının sağ ve koroner olmayan 

yaprakçıkları, bu defekt içerisine sarkarak aort kapağında bükülme ve yetmezliğe 
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sebep olabilirler. Aynı zamanda defektin perimembranöz alana da uzanarak ara bir 

tip olarak görülmesi de mümkündür. 

Subarteriyel VSD'ler asla kendiliğinden kapanmaz. Bu kusurlar, genellikle 

yaşamın ilk yılında cerrahi düzeltme gerektirir. Prognoz, genellikle iyi olmasına 

rağmen, ilişkili kardiyak anormallikler ve aort veya pulmoner valvar etkilenmeye 

bağlıdır. 

 

Resim 6- Pulmoner kapakların altında hizasız görülen subpulmoner ventriküler septal defekt 

2.2.2.4. Hizasız Ventriküler Septal Defekt 

Hizasız VSD'ler, ventriküler septumun üst (konal veya infundibuler) kısmı 

septumun geri kalanından ayrıldığında ve anterior olarak sağ ventriküle veya 

posterior olarak sol ventriküle saptığında meydana gelir. Bazı kaynaklar bu grubu 

subarteryel vsdler ile beraber outlet VSDler altında toplar(94). Anterior deviasyon 

sağ ventrikül blokajına sebep olur subvalvar ve valvar pulmoner stenoz ve pulmoner 

arter hipoplazisi); TOF, böyle bir kusurun en yaygın tezahürüdür. Tersine, konal 

septumun posterior deviasyonu, sol ventrikül blokajı (örn., subaortik stenoz, 
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bikomisural aort kapağı, aortik ark hipoplazisi, aort koarktasyonu) ile sonuçlanır. 

Uygunsuz ventriküloarteriyel bağlantıları olan hastalarda (büyük arterlerin 

transpozisyonu), anterior deviasyon subaortik stenoz ve hipoplastik aortik ark ile 

ilişkilidir ve posterior deviasyon subpulmoner stenoz ile ilişkilidir. 

Hizasız VSD'ler dört oda kesitinde normal görünebilir, ancak hem VSD hem 

de bununla ilişkili çıkış yolu anormallikleri, büyük damar çıkışları incelenirken daha 

kolay izlenebilir. 

Her iki yöndeki deviasyon da doğumdan sonra prostaglandin ile duktal 

açıklığın korunmasını gerektirecek kadar ciddi çıkış yolu tıkanıklığı oluşturabilir. 

Yönetim ve prognoz, çıkış yolu tıkanıklığının tipine ve ciddiyetine bağlıdır. 

 

Resim 7- Aort altında hizasız görülen subarteryel ventriküler septal defekt 

2.2.2.5. Atriyoventriküler Kanal Defekti 

Atriyoventriküler kanal (AVC) defektleri 19-34:100.000 sıklıkla görülürler(75, 

76, 77). Tüm konjenital kardiyak malformasyonların %3-15'ini oluştururlar(78, 80, 

95, 96). Normalde embriyonik gelişim sırasında septum primum ve endokardiyal 

yastıklar kaynaşır. Bu kaynaşmanın olmaması veya eksik olması geleneksel olarak 
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atriyoventriküler kanal (AVC) defektlerinin ana mekanizması olarak kabul edilir(97, 

98, 99).  Bununla birlikte, bazı yeni çalışmalar, dorsal mezenkimal çıkıntı olarak 

bilinen ekstrakardiyak dokunun bozulmasının da ana nedenlerden biri olabileceğini 

göstermiştir(100, 101, 102). Bu yapıların anormal gelişimi, fetal anomali taraması ve 

ayrıntılı fetal ekokardiyografi ile saptanabilecek çeşitli AVC defektleriyle sonuçlanır. 

AVC defektleri, sıklıkla ekstrakardiyak anomalilerle (%75) ve trizomi 21 ile 

ilişkilidir(103, 104, 105).  Geniş AVC defekt serilerinde, vakaların yaklaşık %75'inde 

ekstrakardiyak anomaliler ve bunların %45'inde Down sendromu saptanmıştır. Bir 

diğer ilişki de, hastaların% 15'inde saptanan heterotaksidir (105). 

Normal kardiyak embriyogenezde, atriyoventriküler kanalın 

oluşturulmasında dört endokardiyal yastık yer alır.  Yastık dokusu, kardiyak yapıları 

birbirine bağlayan bir yapıştırıcı veya fibroblastların sızabileceği yapı iskelesi görevi 

görür. Dorsal ve ventral endokardiyal yastıklar birleşerek ortak atriyoventriküler 

orifisi mitral ve triküspid bileşenlere ayırır. Bu yastıklardan gelen doku ayrıca ostium 

primumun çevresi boyunca uzanır ve kapanmasında rol oynar. Ventral yastık, 

interventriküler foramenlerin kapanmasına da katkıda bulunur. Son olarak, dört 

yastıktan kaynaklanan doku fonksiyonel mitral ve triküspit kapak yaprakçıklarını 

oluşturur. 

Tipik olarak kısmi formda, dorsal ve ventral endokardiyal yastıkların 

tamamlanmamış füzyonu, primum atriyal septal defekt ve yarık septal mitral 

kapakçık ile sonuçlanır(106). Bu yarık gerçekten de bir yarıktır (kommissür değil) ve 

sol taraflı AV kapak, malforme bir mitral kapaktır (üç yapraklı bir mitral kapak 

değildir). Sonografide septum primum'un yokluğu (atriyal septumun en alt kısmı) 

dört oda görüntüsünde tanı koydurabilir (107). Ayrıca, atriyoventriküler septumun 

yokluğu, triküspit kapağın septal yaprakçığının normal apikal yer değiştirmesinin 

olmamasıyla sonuçlanır; bunun yerine mitral ve triküspit kapakların septal 

yaprakçıkları ventriküler septuma aynı seviyede yapışır. 

Tam AVC defektlerinde ise, endokardiyal yastıklar kaynaşmaz ve septum 

primum endokardiyal yastıklarla kaynaşmaz. Sonuç olarak, fetal kalpte bir ostium 
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primum ASD ve yarık mitral kapakçığın yanı sıra ostium primum ASD ile devamlılık 

gösteren geniş bir inlet VSD ve tek bir ortak atriyoventriküler kapak bulunur. Bu 

kapak genellikle iki köprü yaprakçıktan, bir sağ ve sol mural yaprakçıktan ve bir sağ 

kranial-ventral yaprakçıktan oluşan beş yaprakçıktan oluşur. 

Bahsedilen bu iki formun alt ve ara formları da bulunmakla beraber tüm AVC 

kusurları formları nihayetinde cerrahi müdahale gerektirir. Prognoz ilişkili kardiyak 

ve ekstrakardiyak anormalliklerin yanı sıra postoperatif mitral, triküspit ve 

ventriküler fonksiyona da bağlıdır(108).  

 

Resim 8- Hem atriyal hem ventriküler kompartmanda tek oda görüntüsüne yol açan geniş 
atriyoventriküler septal defekt 
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2.2.3. Triküspit Kapak Ebstein Anomalisi ve Triküspit Kapak Displazisi 

Ebstein anomalisi, değişken anatomik ve patofizyolojik özelliklere sahip ve bu 

nedenle değişken klinik senaryolara yol açan sağ ventrikül miyopatisi ile triküspit 

kapağın bir malformasyonudur. Yaklaşık 20binde 1 görülür(109). KKH’ların %1-2,5’ini 

oluşturur(78, 110) ve triküspid kapağın konjenital malformasyonlarının yaklaşık 

%40'ını temsil eder(111). Erkekler ve kadınlar eşit derecede etkilenir(112). Ebstein 

anomalisi olan hasta popülasyonlarında genetik heterojenite ve ilişkili 

mikrodelesyonlar ve mutasyonlar bildirilmiştir (113, 114). İlişkili anöploidi riski 

muhtemelen genel fetal popülasyondakine göre biraz daha fazladır. Düzeltilmiş 

arter transpozisyonunda, ebstein anomalisi sık görülen bir bulgudur. 

 Önemli birkaç özelliği vardır: 1) triküspit yaprakçıklarının altta yatan 

miyokardiyuma yapışması (delaminasyon eksikliği); 2) fonksiyonel halkanın (septal > 

posterior > anterior yaprakçık) aşağı (apikale) yer değiştirmesi; 3) sağ ventrikülün bir 

kısmının "atriyalize" olması ve bu kısmının çeşitli derecelerde hipertrofi ve duvarın 

incelmesi ile genişlemesi; 4) ön yaprakçığın iş görememesi, fenestrasyonu ve 

yapışması; ve 5) sağ atriyoventriküler bileşkenin (gerçek triküspit halka) 

genişlemesi(115). Ek olarak, hastaların yaklaşık %14'ünde Wolff-Parkinson-White 

sendromuna sebebiyet veren bir veya daha fazla aksesuar iletim yolu olacaktır(116). 

Sonografide dört oda görüntüsünde sağ atriumun genişlemesiyle birlikte 

hem trikuspit displazi hem apikale kayma hem de atriuma kan kaçağı saptanabilir. 

Şiddetli triküspit yetersizliği varsa, Ebstein anomalisi ve triküspit kapak displazisine 

genellikle pulmoner kapak darlığı da eşlik eder.  

Medikal yönetim ve gözlem semptomatik hastalarda uzun süre yürütülebilir. 

Operasyon planlanan hastalarda amaç triküspid kapak tamiridir; onarımda aynı 

zamanda sağ ventrikül plikasyonu, sağ atriyal redüksiyon ve atriyal septal kapatma 

da yapılabilir. Ancak orta veya şiddetli Ebstein anomalisi veya triküspit kapak 

displazisi olan fetüsler, yüksek riskli yenidoğanlar için en uygun tıbbi ve cerrahi 

bakımı sağlayabilen merkezlerde doğurtulmalıdır.  
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2.3. Sağ Kalp Obstrüktif Lezyonları 

2.3.1. Triküspit Atrezisi 

Triküspit atrezisi (TA), yenidoğan döneminde siyanoza sebep veren karmaşık 

bir KKHdır. Tedavi edilmediği takdirde her zaman ölümcüldür ve birden fazla kez 

palyasyon gerektirir. Bu nedenle, erken tanı ve zamanında cerrahi müdahale, bu 

bebeklerin yönetiminde çok önemlidir(117). Tüm KKH vakalarının yaklaşık %1-3'ünü 

oluşturur ve hem erkeklerde hem de kadınlarda benzer oranda görülür(78, 118), 

insidansı yaklaşık 10.000 kişide bir olarak bildirilmektedir(119). Fallot tetralojisi, 

büyük arterlerin transpozisyonu (TGA) ve hipoplastik sol kalp sendromundan sonra 

en yaygın dördüncü siyanotik KKHdır(119). Literatürde ailesel nüks vakası sadece 

birkaç adet vardır. Bu vakaların otozomal resesif bir modelde kalıtıldığına 

inanılmaktadır(120). Triküspit atrezisi normal çıkım yolu anormallikleri olmadığında 

her iki cinsiyette de eşit oranda görülür, D-TGA durumunda ise erkek cinsiyette daha 

baskın olarak görülür(121). TA tek ventrikül patolojilerinin en temel formudur ve 

genellikle tek ventrikül bozuklukları arasında en iyi uzun vadeli prognozu taşır. 

TA'nın altta yatan etiyolojisi tam olarak anlaşılamamış olsa da, triküspit 

valvülogenezisin bozulmasına bağlı olarak ortaya çıktığı bilinmektedir(122). Triküspit 

atrezide triküspit kapak ya oluşmaz ya da açılmaz. Sonuç olarak sağ atriyum 

hipoplastik sağ ventrikülden ayrıdır, sağ atriyuma giren kan, sol atriyuma ve oradan 

da sol ventriküle akmalıdır. Bu, sistemik venöz dolaşımdan gelen oksijensiz kanın 

akciğerlerden dönen oksijenli kanla karışmasını sağlamak için foramen ovale veya 

ASDnin gerekli olduğu anlamına gelir(123). Ortaya çıkan kısmen oksijenli kan daha 

sonra sol ventrikül tarafından aorttan dışarı pompalanır. Bir kısmı ise bir VSD 

aracılığıyla sağ ventriküle ve oradan geçerek pulmoner artere geçebilir. Sağ 

ventriküle ve pulmoner artere akışın VSD yoluyla gelmesi gerektiğinden, sağ 

ventrikül ve pulmoner arter genellikle hipoplastik görünür ve pulmoner kapak 

atretik değilse de genellikle stenotiktir. Bununla birlikte, triküspit atrezisi TGA ile 

birliktelik gösterdiğinde, pulmoner kapak ve pulmoner arter (bu durumda sol 

ventrikülden kaynaklanan) genellikle iyi şekillenirken, aort kapağı hipoplastik bir 
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aortik ark ve olası bir koarktasyon ile stenotik olabilir. VSD'nin olmadığı veya kritik 

pulmoner obstrüksiyonun olduğu bazı durumlarda hasta, pulmoner dolaşıma kan 

akışını sağlamak için bir patent duktus arteriozusa (PDA) ihtiyacı olur. 

 

Resim 9- Atriyal kasılma sırasında mitral kapak ve ventriküler septal defektten kan akışı izlenirken 
triküspit kapak atretik durmaktadır. 

Sonografide TA’lı fetüste, dört odacık görünümü anormaldir. En sık anormal 

bir triküspit kapak ve hipoplastik sağ ventrikül şeklinde görülür. Triküspid atrezinin 

TGA veya sağ ventrikülden çıkan büyük arterin az gelişmesi ile yakın ilişkisi göz 

önüne alındığında, büyük damar çıkışları yakından dikkat gerektirir. 

Doğumdan sonra, etkilenen bebeklerin çoğu siyanotik görünür, ancak duktal 

bağımlılık pulmoner kan akımı miktarı ile belirlenir. Pulmoner kan akım miktarı, başlı 

başına, pulmoner obstrüksiyonun boyutu, bir VSD'nin varlığı ve boyutu, büyük 

arterlerin ilişkisi ve bir PDA'nın varlığı ile belirlenir(124).  

Ameliyat edilmeyen hastaların çoğu yaşamın ilk yılında ölür. Triküspit atrezisi 

olan bebeklerde eninde sonunda bir Glenn prosedürü (superior vena kava'nın sağ 

pulmoner artere anastomozu, genellikle yaklaşık 6 aylıkken) ve ardından bir Fontan 

prosedürü (IVC'nin interpozisyon grefti ile doğrudan sağ pulmoner artere 



23 

 

anastomozu, genellikle 2 ila 3 yaşında) gerekir. Erken tanı ve etkili cerrahi tedavi ile, 

TA'lı çoğu hasta yetişkinliğe kadar iyi yaşar ve iyi bir fonksiyonel kapasiteye sahiptir. 

Çeşitli patolojiler (TA dahil) için Fontan prosedürü uygulanan hastaların sonuçları, 15 

yılda nakilsiz sağkalımın %92 olduğunu ve Fontan'ın başarısız olmamasının %87 

olduğunu göstermiştir(125). 

2.3.2. İntakt Ventriküler Septum ile Pulmoner Atrezi 

İntakt ventriküler septumlu pulmoner atrezi (PA-IVS), heterojen morfolojik 

varyasyona sahip, nadir görülen kompleks siyanotik bir KKHdır ve tüm konjenital 

kalp hastalıklarının yaklaşık %3-8'ini oluşturur(78, 80, 96). 100.000 canlı doğumda 

yaklaşık 4 ila 8 oranında bulunur ve siyanotik konjenital kalp hastalığının üçüncü en 

yaygın şeklidir(126, 127, 128). PA-IVS insidansı, fetal popülasyonda şüphesiz daha 

fazladır, çünkü bu hastaların bir alt grubu, özellikle ciddi triküspit yetersizliği olan 

fetuslar, intrauterin kaybedilebilir ve bir kısmı elektif olarak sonlandırılır(129). PA-

IVS erkeklerde 1.5:1 oranında kadınlara göre daha sık görülür. Ayrıca, tanı alan 

fetusun kardeşlerinde KKH için %25'e varan bir risk vardır (130). 

PA-IVS’de, atretik pulmoner kapak nedeniyle sağ ventrikül kör olarak sona 

erer. Bu nedenle değişen derecelerde triküspit kapak ve sağ ventrikül hipoplazisi 

görülür. Aynı zamanda koroner dolaşımda ventrikülokoroner bağlantılar, fistüller, 

koroner stenoz veya atrezi gibi ilgili anormallikler de vardır(131). PA-IVS'li hastaların 

yaklaşık %9 ila %34'ünde sağ ventrikül bağımlı koroner dolaşım (RVDCC) olacaktır. 

RVDCC'li veya RVDCC'siz koroner anormalliklerin varlığı morbidite ve mortaliteyi 

artırabilir(132, 133, 134, 135, 136). Bu tür sinüzoidler, önemli koroner arter 

stenozları ile birlikte ortaya çıkabilir ve bu hastaları özellikle doğumdan sonra akut 

miyokard enfarktüsü riskine sokar. 



24 

 

 

Resim 10- Sağ ventrikül çıkım yolunda pulmoner arter kapağında hareket izlenmemesi ve retrograd 
akımın görülmesi pulmoner atrezi tanısında önemli bulgulardır. 

Sonografide dört oda görüntüsünde hemen her zaman triküspit kapağın veya 

sağ ventrikülün boyutunda, yapısında veya hareketinde anormallik saptanır. 

Anormal bir triküspit kapak ve hipoplastik, hipertrofik, kötü işleyen bir sağ ventrikül 

en sık bulgulardır. Doppler incelemede triküspit kapakta kaçak ve sağ ventrikül 

çevresinde sinüzoitler saptanabilir. Pulmoner çıkış yolu görüntülenmesinde 

pulmoner kapağın atretik olduğu, sağ ventrikülden pulmoner artere antegrad akış 

olmadığı ve duktus arteriozustan retrograd dolum görülür. 

Doğumdan sonra duktus arteriyozusun açıklığının korunması gerekir. Cerrahi 

veya girişimsel bir yöntem genellikle ilk hafta içinde uygulanır. Biventriküler onarım 

ideal ve tercih edilen cerrahi yaklaşım olsa da PA-IVS yönetimi büyük ölçüde 

triküspit kapak boyutu ve işlevine, sağ ventrikül işlevselliğine, koroner arter 

anatomisine ve pulmoner atrezinin haline göre belirlenir. Şiddetli sağ ventrikül 

hipoplazisi olan hastalarda ve RVDCC'li hastalarda tek ventriküler onarım (çift yönlü 

Glenn ve ardından Fontan) düşünülebilir. Koroner arter anormalliklerine bağlı 

miyokardiyal iskemisi olan hastalarda kalp transplantasyonu uygun yaklaşım olabilir. 

 



25 

 

2.4. Sol Kalp Obstrüktif Lezyonları 

2.4.1. Hipoplastik Sol Kalp Sendromu 

Hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS), tek ventrikül fizyolojisi ile doğan 

çocuklarda en sık görülen anatomik lezyondur ve baskın sağ ventrikül ve hipoplastik 

sol ventrikül ile birlikte küçük sol taraflı kalp yapılarının varlığı ile 

karakterizedir(137). 100.000 canlı doğumda 13 ila 20 oranında görülen HLHS, 

erkeklerde kız yenidoğanlara göre daha sık görülmektedir ve KKH ile doğan tüm 

bebeklerin yaklaşık %3'ünü oluşturmaktadır(78, 138, 139, 140). HLHS vakaları, 

konjenital veya edinilmiş merkezi sinir sistemi anormallikleri(25) ve ayrıca anöploidi 

için yüksek risk taşır(141). 

Terim sol ventrikül büyüklüğünü etkileyen geniş bir hastalık yelpazesini 

tanımlamak için genel geçer şekilde kullanıldığından, HLHS'nin neyi ifade ettiği 

tartışmalı ve hatta kafa karıştırıcı olabilir.  HLHS, oldukça büyük bir KKH grubunu 

içerir. Tanımlanabilir bir sol ventrikülün hiç görülemediği aort atrezisi ile birlikte 

mitral atrezi bu gruba girebilir. Aynı zamanda küçük ama yetersiz bir sol ventrikülün 

mevcut olduğu aort atrezisi veya aort darlığı ile birlikte mitral darlık veya mitral 

hipoplazi gibi anomalileri de içerebilir. Hatta sağa deviye ciddi AVC defekti veya 

küçük sol ventrikül içeren DORV gibi karmaşık formlar da bu çatı altında 

isimlendirilmiş olabilir. 
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Resim 11- Ultrason kesitinde sol ventrikül sağa göre oldukça küçük görünmektedir ve duvarları ileri 
derecede kalınlaşmıştır. 

HLHS'li fetüs çok stabildir. Anne karnında ölüm oldukça nadirdir ve genellikle 

genetik veya kromozomal bir anomali ile ilişkilidir. HLHS'de sağ ventrikül tipik olarak 

iyi performans gösterir, bu nedenle hidrops görülmez. Sonografide dört oda 

görüntüsü anormal saptanır.  Ayrıca aortik arkus duktus arteriyozustan retrograd bir 

şekilde dolduğu görülebilir. Triküspit kapak ve sağ ventrikül yapısı ve işlevi yakın 

değerlendirme gerektirir. Atriyal septum ve pulmoner venöz dönüş özel olarak 

incelenmelidir. HLHS'li fetüslerin yaklaşık %5 ila %6'sında restriktif atriyal septum 

vardır. Bu mevcutsa, sol atriyumdan kan çıkışı ve pulmoner venöz dolaşım 

engellenir, bu da pulmoner vaskülopatiye ve akciğerlerin hasar görmesine neden 

olur. Doğumdan sonra bu fetüsler, pulmoner venöz dönüşün tıkanması ve pulmoner 

damarların gelişimsel anormallikleri nedeniyle hipoksi için inanılmaz derecede 

yüksek risk altındadır(142). Restriktif veya intakt atriyal septum sağkalım için önemli 

bir risk faktörüdür(143).  Restriktif bir foramen ovale'ye sahip bazı fetüsler, ikinci 

trimesterde foramen ovale'nin perkütan olarak genişletilmesi için aday olabilir(144, 

145, 146). 
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Hipoplastik sol kalp sendromu tedavi edilmezse yaşamla bağdaşmaz. 

Hipoplastik sol kalp sendromunun doğum öncesi teşhisi, aileye danışmanlık vermek 

ve seçilmiş fetuslarda intrauterin müdahale için önemlidir. Doğumdan sonra, 

aşamalı ameliyatlarla palyasyon yapılabilir: Hayatın 1. haftasında Norwood (veya 

hibrit), 4-6 aylıkken superior kavopulmoner bağlantı (Glenn) ve son olarak 2-4 

yaşında toplam kavopulmoner bağlantı (Fontan)(147). Neonatal dönemde cerrahi 

sağkalım oranları deneyimli merkezlerde %90'a yaklaşmaktadır(148). İyi ve büyük 

merkezlerde cerrahi ile uzun vadeli prognoz %80 veya daha yüksek 5 yıllık sağkalım 

oranıyla başlar(149, 150).  

2.4.2. Valvar Aort Darlığı/Atrezi 

Valvüler aort stenozu, konjenital kalp defektlerinin yaklaşık %3-12'sini 

oluşturur(4, 78). Konjenital aort kapak stenozu erkeklerde çok daha yaygındır ve 

cinsiyet oranı yaklaşık 4:1’dir(151, 152, 153). 

Genellikle kalınlaşmış, bikomisural aort kapağına sekonder olan valvar aort 

stenozu, ikinci ve üçüncü trimesterde dramatik bir şekilde ilerler(154). 18-20. 

Haftalarda tanı alan şiddetli valvar aort stenozu vakaları daha sonra HLHS'ye 

dönüşen kardiyomiyopatiye sebep olabilir(144, 145, 155). Valvar aort stenozu, aort 

koarktasyonu ile birlikte ortaya çıkabilir ve her ikisi de diğerine sebep olabilir(156, 

157, 158). Biküspid aort kapağı (BAV), tahmini prevalansı %1-3 ve erkek baskınlığı 

3:1 olan en yaygın konjenital malformasyondur(159). 

Valvar aort stenozu, özellikle bikommissural ("biküspid") aort kapağı ile ilişkili 

olduğunda, genellikle aort koarktasyonu ile birlikte ortaya çıkar. Valvar aort darlığı 

sıklıkla ekstrakardiyak yapısal veya genetik bozukluklar veya her ikisi ile ilişkili 

olabilir(96, 160). 

Sonografide hafif veya orta dereceli valvar aort stenozu dört oda 

görüntüsünü bozmayabilir. Bu vakalar genellikle küçük bir aort kapağının 

görüntülenmesiyle saptanır. Doppler görüntülemede darlık düzeyinde artmış akım 

hızı tespit edilir.  
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Ağır darlık ikinci trimesterde hem dört oda görüntüsünde hem de büyük 

damar çıkışlarının incelemesinde göze çarpar. Dört oda kesitinde genişlemiş, işlevi 

azalmış sol ventrikül görülür. Küçük, kalınlaşmış, hareketi azalmış bir aort kapakçığı, 

endokardiyal fibroelastoz, mitral kapağın yetersizliği ve diyastolde azalmış hareketi 

de bulgular arasındadır. Foramen ovale ağırlıklı olarak soldan sağa şant yapabilir. 

Doppler incelemede aortik transvers arkta retrograd veya çift yönlü akışı görülebilir. 

Erken dönemde başlayan darlıklar terme kadar HLHS'ye dönüşebilirken, geç 

dönemde ortaya çıkan darlıklar iyi biçimlenmiş ancak kötü işleyen bir sol ventrikül 

olarak ortaya çıkabilir(144, 145, 150, 155). 

 

Resim 12- Aort akımının doppler incelemesi sırasında retrograd akımın görülmesi valvar seviyede ileri 
derece darlık göstergesidir. 

HLHS'ye dönüşme olasılığının yüksek olduğu değerlendirilen fetuslarda ikinci 

trimesterde peruktan girişim için aday olabilirler. Bu hastalarda HLHS gelişimini 

önlenebilirse ve tek ventrikül palyasyonu yerine neonatal çift ventrikül onarımları 

mümkün olabilir. Ağır darlık ile doğan bebeklerde duktal açıklığı korumak için 

prostaglandin gerekir. Kısa bir süre sonra da darlığı düzeltmek için aort kapağının 

transkateter balon dilatasyonu, cerrahi aort valvüloplastisi veya Ross prosedürü gibi 

bir girişim gerekir. 
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2.4.3. Aort Koarktasyonu 

Aort koarktasyonu, pediatrik popülasyondaki en yaygın doğumsal kalp 

kusurlarından biridir ve doğuştan kalp kusurları olan çocukların %5 ila %12'sini 

oluşturur(78, 161). Koarktasyonun erkek/dişi oranı 1.4:1 ila 3:1'dir(162). Aynı 

zamanda doğum öncesi saptanması en zor kardiyak lezyonlardan biridir(163, 164). 

Aort koarktasyonu biküspid aort kapağı, PLSVC ve Down, Turner ve Noonan 

sendromları dahil olmak üzere kromozomal anormallikler ile birliktelik gösterir. 

Fetal kalpte sol ventrikül kanı koroner ve serebral dolaşımlara pompalar, sol 

ventrikül kardiyak debisinin yalnızca küçük bir kısmı alt gövdeyi besler. Buna karşılık 

fetal sağ ventrikül çıkışının çoğu duktus arteriyozustan geçer ve aortik istmusun 

hemen distalinde inen aorta ile birleşir, böylece fetüsün alt gövdesinin çoğunu sağ 

ventrikül besler. Bu nedenle aortik isthmus fetal dolaşımın temel bir bileşeni 

değildir, fetal dolaşım bozukluğuna neden olmaz(161). Ancak doğumdan ve duktal 

kapanmadan sonra kritik bir koarktasyon, vücudun alt kısmında zayıf perfüzyona ve 

asidemiye neden olur ve bu durum, sol ventrikül art yükündeki artışla birlikte akut 

dolaşım şokuna neden olabilir.  

Aort koarktasyonunda, aortik istmus daralır ve sıklıkla transvers ve distal 

aortik arkların hipoplazisini de içerir(165). Sonografide hafif ve orta derecede 

koarktasyon formları fetal hayatta normal görünebilir. Daha ciddi koarktasyon 

formları genellikle dört oda, çıkış yolları ve üç damar kesitlerinde anormalliklere 

neden olur. Sağ atriyum, ventrikül ve çıkış yolları genellikle beklenenden daha büyük 

görünür. Bununla birlikte, fetal kalp, gebelik haftasıyla birlikte artan normal bir 

fizyolojik sağ taraf baskınlığına sahip olduğundan, tek başına kardiyovasküler 

orantısızlığın kullanılması, üçüncü trimesterde daha da artan bir yalancı pozitifliğe 

sebep olur(166).  

PLSVC sık bir bulgudur ve koarktasyonu şüphesini artırmalıdır(42). Biküspit 

aort kapağı başka bir yaygın olarak ilişkili bulgu olduğundan, aort kapağı hafif 

kalınlaşmış veya anormal görünebilir. Aort kapak halkası, aort kökü, transvers aortik 
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ark ve aortik isthmus normalden küçük görünebilir. Bu yapıların ölçüm değerleri ve 

doppler incelemeleri tanıya yardımcı olabilir. Distal ark ve asendan aortada bulgular 

tanı için daha spesifiktir(163, 167). 

 

Resim 13- Sagittal kesitte aortik arkta bölgesel darlık görülmektedir. 

Koarktasyonun prenatal tanısı, pediatrik kardiyoloji servisi olan bir merkezde 

doğumun planlanmasına, duktal açıklığın korunması için doğumdan hemen sonra 

prostaglandin infüzyonuna başlanmasına ve elektif olarak ameliyat yapılmasına 

olanak sağlar. Maternal hiperoksijenasyonun kalbin sol yapılarının doğum öncesi 

büyümesini arttırabileceği iddia edilmiştir(168), ancak fetal beyin büyümesini ve 

gelişimini de etkileyebileceğinden şu anda kabul edilen bir yaklaşım değildir(169, 

170). Bu durumu netleştirmek için devam eden çalışmalar bulunmaktadır 

(ClinicalTrials.gov/NCT02965638). Yenidoğanda transkateter dilatasyon veya cerrahi 

düzeltme yoluyla koarktasyonu hafifletilir. Bununla birlikte, yenidoğan döneminde 

girişim yapılan vakaların %50'ye varan bir kısmında yeniden koarktasyon için 

yeniden müdahale gerekir ve birçok hasta, başarılı onarımla bile, yaşam boyu 

hipertansiyon hastası olarak kalır. 
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2.5. Çıkış Yolu Anormallikleri 

2.5.1. Fallot Tetralojisi 

KKH ile doğan tüm bebeklerin yaklaşık %3-13'ünde Fallot tetralojisi(TOF) 

bulunur; bu, 3600'de bir veya her 10,000 canlı doğumda 2.8'e tekabül eder; erkek ve 

dişiler eşit olarak etkilenir(78, 171). TOF olarak bilinen anomali, bilindiği kadarıyla ilk 

olarak 1671'de Niels Stensen tarafından tanımlanmıştır(172).  Daha sonra 1888’de 

Etienne-Louis Arthur Fallot tarafından üç hastalık bir vaka serisinde bu hastalığın 

ortak anatomik özellikleri tanımlanmıştır; pulmoner çıkış yolu tıkanıklığı, stenoz veya 

atrezi, subaortik bir VSD, ata binen aort ve sağ ventrikül hipertrofisi(173). Bu dört 

özellik daha sonra Maude Abbott tarafından 1924’de “Fallot Tetralojisi” terimiyle 

tanımlanmıştır(174).  

Fallot tetralojisinin gelişimi çok faktörlüdür; annede kontrolsüz diyabet, 

annede retinoik asit alımı, fenilketonüri, kromozomal anomaliler (trizomiler 21, 18, 

13), kromozom 22q11.2'nin mikrodelesyonları ve JAG1/NOTCH2 mutasyonlu Alagille 

sendromu ile ilişkilendirilmiştir. Fallot tetralojisine yatkınlığı olan diğer genetik 

anormallikler arasında, transkripsiyon faktörü NKX2.5'teki mutasyonlar, 

metilentetrahidrofolat redüktaz polimorfizmi ve TBX1 ve ZFPM2'deki mutasyonlar 

yer alır(175, 176, 177).  Ek olarak, TOF yaygın olarak sagital veya üç damar trakea 

kesitlerinde prenatal olarak tespit edilebilen sağ aortik ark ile ilişkilidir. 

TOF'un subpulmoner infundibulumun üç boyutlu az gelişmişliğinden(178) 

ve/veya anormal pozisyonundan(179) kaynaklandığını öne sürülmüştür. Az gelişmiş, 

düşük hacimli ve dolayısıyla obstrüktif bir subpulmoner infundibulum ve 

infundubuler septumun anterior ve sefalad deviasyonu izlenir. Subpulmoner 

infindibulumun küçüklüğü ve anterior deviasyonu, sağ ventrikül çıkış yolunda 

daralma, subaortik VSD, aort kapağının ata biner şekilde VSD üzerine oturması ve 

doğum sonrası sağ ventrikül hipertrofisi ile sonuçlanır. TOF hastalarındaki hizasız 

VSDler subarteryel septumdan membranöz septuma uzanır. Doğum sonrası sağ 

ventrikülün sistemik basınca sürekli maruz kalmasına ikincil oluşan sağ ventrikül 
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hipertrofisi fetal hayatta nadiren gözlenir. Subpulmoner infundibulum hipoplastik 

olduğundan pulmoner kapak da anatomik yerinde değildir, sola, posteriora ve 

inferiora yer değiştirmiştir. Bu kaskad, pulmoner kapağın neden sağ ventrikül çıkış 

yolu obstrüksiyonunda evrensel olarak olmasa da sıklıkla yer aldığını açıklamaya 

yardımcı olur. Aksine, subpulmoner infundibulum TOF'ta her zaman anormaldir. 

 

Resim 14- Fallot tetralojisinin fetal hayatta en öne çıkan bulgusu overriding aort görünümüdür. 

Fallot tetralojisinde ventriküler septal defekt neredeyse her zaman geniştir 

ve kısıtlayıcı değildir, bu da iki ventrikülde basıncın eşit olmasını sağlar. Defektten 

geçen akışın yönü ve büyüklüğü, sağ ventrikül çıkış yolundaki tıkanıklığın ciddiyetine 

bağlıdır. Sağ ventrikül çıkışında şiddetli tıkanıklık veya atrezi varsa, doğumda 

müdahale gerektiren şiddetli siyanoz, düşük pulmoner kan akışı ve büyük bir sağdan 

sola şant görülür(180). TOF'un saptanması, yönetimi ve prognozu anatomi ve 

fizyolojinin ayrıntılarına bağlıdır(181, 182). Pulmoner arter dallarının sürekliliği ve 

boyutu önemli ölçüde değişkenlik gösterir.  

2.5.1.1. Pulmoner Stenozlu Fallot Tetralojisi 

İnfundibuler septumun hipoplazisi ve deviasyonu sağ ventrikül çıkış yolunu 

daraltır,  infundibular stenoz ve biventriküler (atabinen) aorta neden olur(179). 

Pulmoner kapak sıklıkla stenotik ve biküspittir(183) ancak daha nadir olarak tek 
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uniküspit olarak da görülebilir(184). Bazen daralmanın ana bölgesi hipoplastik 

pulmoner halka veya infundibuler ostium olarak görülebilir ve pulmoner arterin 

gövdesi, bifurkasyonu ve sağ ve sol dalları segmental veya yaygın olarak hipoplastik 

olabilir(185). Karşılaşılabilecek bu sağ ventrikül obstrüksiyonunun ve pulmoner 

arterlerin hipoplazisinin derecesi hastalığın ağırlığını belirler. Doğumdan başlayacak 

siyanozun derecesi ve buna bağlı ilk cerrahi girişimin zamanlaması darlığın 

derecesine bağlıdır. TOF'lu bir fetüste pulmoner stenozun derecesi, intrauterin 

dönemde ilerleyebilir(186). 

Dört oda görüntüsü genellikle normal olarak saptanır. Büyük damar çıkışları 

incelenirken, aort kapağının altında büyük bir hizasız VSD görülür. Biventriküler 

görülen aortun kapağı bu defektin tavanını oluştururken musküler trabeküler 

septum tabanı oluşturur. Pulmoner kapak, değişen oranda daralmış ve kalınlaşmış 

görünebilir ve pulmoner arterlerde hipoplastik görünüm sık gözlenir. Çıkan aorta 

normalden büyük izlenebilir ve ventriküler septuma normal kalplerden daha paralel 

görülebilir(187). 

 

Resim 15- Gebelik boyunca, fetal ana pulmoner arter normalde fetal çıkan aortaya eşit veya ondan 
biraz daha büyüktür. Kesitte pulmoner arter çapının aorta göre az olduğu  görülmektedir. 
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Doğum sonrası müdahale ihtiyacı ve zamanlaması  pulmoner stenozun ve 

pulmoner arter hipoplazisinin derecesine göre belirlenir(171).  

2.5.1.2. Pulmoner Atrezili Fallot Tetralojisi 

Sağ ventrikül, bir atretik pulmoner kapağa karşı kör bir şekilde sonlanır. 

Pulmoner gövde ya körelmiş bir kord ya da çatallanmaya yaklaştıkça genişleyen 

hipoplastik huni şeklinde bir kanaldır. Proksimal pulmoner arterler hipoplastiktir ve 

kesintili olabilir. Bu nedenle sağ ventrikülden pompalanan tüm kan, VSD yoluyla 

sistemik dolaşıma girer. Biventriküler aort dilatedir ve sıklıkla sağ aortik ark olarak 

devam eder. Akciğerlere kan akışı ya duktus arteriosus yoluyla ya da aortik ark 

boyunca çeşitli noktalardan kaynaklanan çoklu aortopulmoner kollateraller 

aracılığıyla sağlanır(188). Dolaşımı aortopulmoner kollaterallere bağımlı hastaların 

ya pulmoner arterleri yoktur ya da ciddi derecede hipoplastik damarlar mevcuttur 

ve prognoz çok kötüdür. Aksine, duktal-bağımlı pulmoner kan akımı olan hastalarda 

genellikle pulmoner arterler iyi gelişmiş olur ve prognozu pulmoner stenozlu hasta 

grubuna benzer. Buradaki ductus arteriosus normalden farklı olarak yapısal olarak 

sistemik bir arteriyel kollaterale benzeyen kaslı bir sistemik arterdir(189). Akışın 

kaynağının ve dağılımının doğru bir şekilde tanımlanması, klinik yönetim için 

esastır(190, 191). 

Sonografide normal dört oda görüntüsü alınır. Büyük arter çıkış yollarının 

değerlendirilmesi sırasında genellikle pulmoner kapak atretik veya ana pulmoner 

arter hipoplastik saptanır(188). Duktus arteriosus genişlemiş ve kıvrımlı görülebilir. 

Kollateral bağımlı hastalarda bu kollateraller görüntülenebilir, ek olarak duktus 

arteriosus ve pulmoner arterin yokluğu saptanabilir(192).  

Bu hastalarda, ventriküler anatomi genellikle biventriküler onarım için 

uygundur, ancak bu prosedürün başarısı aynı zamanda pulmoner arter beslenme 

şekline, özellikle intraperikardiyal pulmoner arterlerin varlığına veya yokluğuna ve 

bunların boyutlarına da bağlıdır(188).  
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2.5.1.3. Pulmoner Kapaksız Fallot Tetralojisi 

Bu sendromda, TOF'un tanımlayıcı tüm anatomik özelliklerine ek olarak 

pulmoner kapak dokusu yoktur veya rudimenterdir. Fallot tetralojisinde pulmoner 

kapak yokluğu insidansı %2,4 ile %6,3 arasında değişmektedir(193). Pulmoner kapak 

dokusu ya tamamen yoktur ya da avasküler miksomatoz bağ dokusunun 

kalıntılarından oluşur. Nadiren, pulmoner kapak yokluğuna pulmoner arter 

yokluğu(194, 195) ve aortopulmoner kollateraller eşlik edebilir(196). Rudimenter 

veya eksik olan pulmoner kapak dokusu hem pulmoner stenoz hem de pulmoner 

yetersizliğe neden olur. Sağ ventriküle gelen kan arttığından ve pulmoner halkada 

darlık olduğundan, VSD aracılığıyla bir miktar dekomprese olsa bile sağ ventrikül 

aşırı yüklenir. Bu iki sebeple zaman içerisinde sağ ventrikül zamanla dilate olur ve 

yetmezliğe girer. Yüksek volümlü kan pompalanan pulmoner arterin gövdesi, 

özellikle proksimal dalları büyük ölçüde genişler(197), bu duruma ductus venosus 

agenezisi de katkıda bulunur (198). Bu basınç artışı intrapulmoner arterlerin 

anormal dallanma paternleri göstermesine ve küçük bronşların sıkışmasına neden 

olur. Aynı zamanda genişlemiş proksimal pulmoner arterler tarafından trakea ve 

bronşlara da bası olur(195, 199). Ana pulmoner arterler her diyastolde kollabe olur, 

aynı zamanda  proksimal pulmoner arterler elastik geri tepme ile diyastolde 

pulmoner yetmezliğe katkıda bulunur(198). Bu durum ilerledikçe sağ ventrikül 

dolum basıncı pulmoner arter diyastol basıncı ile eşitlenmeye başlar ve sağ atrial 

basınç da artar. Sonuç olarak, sağ ventrikül ve triküspit kapak halkası genişleyerek 

sıklıkla triküspit yetersizliğine ve prenatal olarak hidropsa ilerleyebilecek kalp 

yetmezliğine neden olur. Sağ ventrikül yetmezliği ve trakeobronşial bası yüksek 

morbidite ve mortaliteden sorumludur(200). 

Diğer TOF formlarından farklı olarak, intrauterin hayatta anormal dört oda 

görüntüsü ve anormal çıkış yolları görülür(201, 202). TOF’un kardinal bulguları olan 

hizasız VSD ve pulmoner darlığa ek olarak anevrizmal dilate pulsatil pulmoner 

arterler izlenir. Pulmoner ve triküspit yetmezlik nedeniyle, sağ kalp odaları 

genişlemiş görülür. Bazı hastalarda kalp yetmezliği ve hidrops gelişir.  
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Resim 16- Pulmoner kapak yokluğu doppler incelemede valvuler darlık ve yetersizlik göstermektedir. 

Genişlemiş pulmoner damarlar, doğumdan sonra solunum yetmezliğine 

neden olan trakeomalazi ve bronkomalaziye neden olur. Neonatal solunum 

yetmezliği gösteren hastalar, %20 ila %30 aralığında mortal seyrederler(197). 

Solunum yetmezliği olmayan bebekler ise girişimsel palyasyonlar ve pulmoner kapak 

onarımları ile, uzun vadeli takip edilebilir(201, 202). 

2.5.2. Çift Çıkışlı Sağ Ventrikül 

Çift çıkımlı sağ ventrikül (DORV) KKHların yaklaşık %5 ila %8'ini oluşturur(78, 80, 96) 

ancak nasıl tanımlanacağı tartışmalıdır(203, 204). Karmaşık ve çeşitli anatomisi 

nedeniyle malformasyonun neredeyse sınıflandırılamaz olduğu ileri sürülmüştür. 

Her iki büyük arter çıkışı da kendi konusu ile birlikte sağ ventrikülde bulunduğunda 

tanı tartışmalı olmamakla beraber arterlerden biri biventriküler olduğunda 

morfolojik ara formlar ortaya çıkmaktadır. Subaortik VSD, pulmoner stenoz ve 

%50'den fazla aortik sağa taşma varsa DORV Fallot tetralojisine benzer. 

Subpulmoner VSD ve biventriküler pulmoner gövde bulunduğunda ise anomali 

büyük arterlerin tam transpozisyonunu andırır.   

DORV, TOF, TGA gibi anomalilerin subarteryel infundibulum ve büyük 

arterlerin anatomik organizasyonunun embriyonik  gelişim problemlerinden 
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kaynaklandığı öne sürülmüştür(205). Bu görüşe göre damarın köken aldığı 

ventrikülde %50 kuralı değil, arter- mitral kapak fibröz devamlılığı esastır. Fibröz 

devamlılık görüldüğünde embriyolojik arteryel dönüşümün bir dereceye kadar 

başarılı olduğu düşünülür ve devamlılık gösteren artere göre TGA veya TOF tanısı 

verilir. Buna karşılık, aynı zamanda hastaya DORV tanısı konulmamalıdır. Çünkü 

DORV gelişiminde, embriyonik arteryel dönüşüm yapılamaz(205). 

DORV genellikle diğer yapısal kusurlarla birlikte görülür ve sıklıkla pulmoner 

stenoz, nadiren aort stenozu ile ilişkilidir(206). Kromozomal anomaliler ile sıklıkla 

birliktelik gösterir(80, 96). 

Fetal ultrasonografi raporlamasında her iki büyük arterin başlangıcının 

tamamen veya ağırlıklı olarak morfolojik sağ ventrikülde bulunması genellikle DORV 

olarak kaydedilir. VSDnin çeşidi, semilunar kapaklarla ilişkisi, büyük arterlerin 

anatomik konumu ve yapısı hem prognoz hem de sonrasında yapılacak girişimler 

için önemli olduğundan mümkün olduğunca dökümante edilmelidir(207). 

DORV'de görülen VSD'lerin çoğu konoventrikülerdir; 

trabeküloseptomarginalis'in ön ve arka uzuvları arasında bulunurlar. Çevresiyle 

ilişkilerine göre subaortik, subpulmoner, çift-ilişkili veya ilişkisiz olarak 

tanımlanabilir(208). Ventriküler septal defektin yeri, intrakardiyak akışın ana 

belirleyicisidir. 

DORV'de büyük arterlerin birbirleriyle olan ilişkisinin spiral ve paralel olmak 

üzere iki temel modeli vardır. Aort ya pulmoner gövdenin sağında ve önündedir ya 

da sağdaki aorta ile yan yanadır(209) Her büyük arter, atriyoventriküler kapak 

dokusu ile fibröz sürekliliği önleyen bir konus üzerinden gelişir, ancak konal 

sönümlenme bazen fibröz sürekliliğe izin verir(205, 209). Diğer KKHlardaki gibi 

pulmoner stenoz sıklıkla pulmoner arter hipoplazisi ile birlikte bulunur ve aort 

stenozu sıklıkla aortik ark hipoplazisi ve aort koarktasyonu ile birlikte izlenir. 
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2.5.2.1. Subaortik VSD ve Pulmoner Stenozlu DORV 

Pulmoner stenoz, subaortik ventriküler septal defektli çift çıkışlı sağ ventrikül 

vakalarının %40 ila %70'inde görülür ve az gelişmiş bir subpulmoner konus veya 

stenotik biküspid pulmoner kapak olarak görülür(209). Diğer taraftan bakıldığında 

ise DORV ile pulmoner stenoz beraber izlendiğinde, VSD neredeyse her zaman 

subaortiktir. Pulmoner hipertansiyon, mitral ve aortik anormallikler bu grupta 

izlenmediğinden klinik seyir, pulmoner stenozu olmayan çift çıkışlı sağ ventriküle 

göre daha iyidir(210). 

Sonografide %50’den fazlası sağ ventrikülden köken alan biventriküler aorta, 

VSDnin subaortik yerleşimi ve pulmoner stenozun varlığı saptanır. Her iki büyük 

arter de sağ ventrikülün üzerinde görüntülenir ve dilate olmayan bir pulmoner 

gövde izlenir. Tanıya yardımcı olmak için doppler incelemede pulmoner stenotik 

gradyan ölçülebilir. Kısa eksende, büyük arterler çift daireler şeklinde görünür ve 

aortun solundaki pulmoner girişte biküspid stenotik pulmoner kapak izlenebilir. 

2.5.2.2. Subpulmoner VSDli DORV: Taussig-Bing Anomalisi 

Taussig-Bing anomalisi, klinik olarak nonrestriktif VSD’li TGA’yı andırır. Bu 

hastaların yaklaşık %50'sinde subaortik stenozun yanı sıra koarktasyon, istmik 

hipoplazi, kesinti ve patent duktus arteriozus gibi aortik arkın başka konjenital 

malformasyonları da izlenir(211, 212). 

Sonografide DORV diğer bulgularına ek olarak, subpulmoner VSD’ye ata 

biner tarzda oturmuş pulmoner arter gövdesinin, pulmoner stenozun eksikliğinin 

görülmesi ile subaortik stenoz, aort koarktasyonu gibi aortik ark anomalilerinin eşlik 

etmesi tanı koydurucudur.  

2.5.3. Büyük Arterlerin Transpozisyonu 

TGA'da aort sağ ventrikülden çıkar ve pulmoner arter sol ventrikülden çıkar. 

İki ana TGA tipi tanımlanmıştır: dekstro- veya D-TGA ve levo- veya L-TGA. Yönetim 

ve prognoz, anatomi ve patofizyolojinin tipine göre değişir.  
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Büyük arterlerin tam transpozisyonunda birbirine paralel iki sirkülasyon 

vardır. Sistemik dolaşım, sağ ventrikülden aorta, sistemik venöz yatağa, vena 

kavaya, sağ atriyuma ve tekrar sağ ventriküle akış ile karakterizedir. Pulmoner 

dolaşım, sol ventrikülden pulmoner gövdeye, pulmoner damarlara, sol atriyuma ve 

tekrar sol ventriküle akış ile karakterizedir. Bu durum, iki dolaşım sistemi arasında 

saptal defektler veya ductus arteriosus aracılığıyla yeterli karışım yoksa hayatla 

bağdaşmaz(213). 

L-TGA durumunda ise normal visseral situs, L-loop ventriküller ve TGA'sı olan 

kalp tanımlanır. Sağ atrium sol ventrikülle, sol atrium da sağ ventrikülle aynı 

hizadadır ve aort sağ ventrikülden, pulmoner arter soldan çıkar. Sistemik venöz 

dönüş sağ atriyumdan sol ventriküle pulmoner artere, pulmoner venöz dönüş ise sol 

atriyumdan sağ ventriküle aorta geçer. Bu nedenle, L-TGA doğuştan düzeltilmiş bir 

transpozisyon olarak tanımlanmıştır. 

2.5.3.1. D-TGA 

D -Transpozisyon ve tam transpozisyon eş anlamlı kullanılır. Genel olarak D-

TGA, sağ atriyumun sağ ventrikül ile ve sol atriyumun sol ventrikül ile hizalandığı 

TGA'yı ifade eder. D-TGA insidansının 10,000 canlı doğumda 2-34 olduğu tahmin 

edilmektedir. D-TGA KKHların yaklaşık %5 ila %15'ini oluşturur(78, 214). Cinsiyet 

dağılımında 1,5:1 ile 3,2:1 arasında değişen bir erkek baskınlığı görülür(215, 216, 

217). D-TGA genellikle genetik sendromlara veya ekstrakardiyak anormalliklere eşlik 

etmez. Ancak sıklıkla VSD, koroner anomali veya nadiren pulmoner stenoz ya da 

heterotaksi ile ilişkilidir(43, 50). 

Çoğu durumda visseral situs normaldir ve ventriküler loop normaldir (D-

loop). Segmental gelişimde D-, bulboventriküler döngüde bir dekstro (sağa doğru) 

bükülmeyi ifade eder ve büyük arterlerin tam transpozisyonunun hemen hemen 

tüm örneklerine bir d-ventriküler loop eşlik eder. Segmental gelişimde subarteryel 

infundiblumun(konus) gelişimdeki hata arterlerin ventrikülleriyle olan 

uyumsuzluğunun sebebidir(205, 218). Subaortik infundiblum persiste ederken, 
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subpulmoner infundiblum rezorbe olur. Aort kapağı öne doğru hareket eder ve 

pulmoner kapak, mitral kapak ile fibröz süreklilik içinde inferoposterior olarak 

hareket eder. Sol tarafta subpulmoner infundiblum olmadığı için pulmoner/mitral 

fibröz devamlılık vardır ve sağ tarafta subaortik infundiblum mevcut olduğu için 

aortik/triküspit devamsızlık vardır. Aort/triküspid devamsızlığı, aort kapağının 

pulmoner kapaktan üstün olmasına ve çıkan aortun pulmoner gövdeye paralel 

uzanmasına neden olur. Aort kapağı tipik olarak pulmoner kapağın önünde ve 

sağındadır ancak vakaların yaklaşık üçte birinde, aort pulmoner gövdenin önünde ve 

solunda, doğrudan önünde veya nadiren arkasındadır(219). Büyük arterler paralel 

olarak yükselir ve normal kalpte olduğu gibi kesişmezler(220).   

 

Resim 17- Büyük arterlerin transpozisyonunda normalde olan çaprazlama görülmez, iki arter paralel 
izlenir. 

Sonografide dört oda görüntüsünden büyük arter çıkışlarına tarama 

yapılması çoğu zaman tanı için yeterli bilgiyi verir. Genellikle dört oda görüntüsü 

normal görülür, kalp normalden daha sola deviye izlenebilir. Arter çıkış yolları 

incelemesinde ise belirgin anormallikler saptanır. Pulmoner arter sol ventrikülden 

çıkar ve posteriora doğru yönelir ve aort sağ ventrikülden çıkar ve isthmusta inen 

aorta ile birleşmeden önce baş ve boyun damarlarını vermek üzere superiora 

yönelir, arterlerde çaprazlama görülmez. Sol ventrikülden çıkan büyük arterin 



41 

 

posteriorda bifurkasyonu şüphe uyandırmalıdır. Pulmoner kapak ve arter aorta göre 

biraz daha büyük görünmelidir.  

D-TGA eğer iki sistemdeki kan birbiri ile karışmaz ise hayatla bağdaşmaz, bu 

nedenle ASD, VSD veya duktus bağımlı olabilir(213). Karışma miktarının yeterli 

olmadığı durumlarda İntrauterin balon atriyal septostomi yapılabilir(221). Aynı 

şekilde doğum sonrası değerlendirme ile arteryel değişim ameliyatına kadar 

septostomi ve prostoglandin infuzyonu yararlı olabilir. Bu hastalarda doğum ağırlığı 

diğer KKHlı hastaların aksine normalden daha fazladır(222). 

2.5.3.2. L-TGA 

L -Transpozisyon, atriyoventriküler uyumsuzluk, ventriküler inversiyon ve 

düzeltilmiş transpozisyon isimlendirmeleri birbirinin yerine kullanılır. Genel olarak L-

TGA, Sağ atriumun sol ventrikülle, sol atriumun da sağ ventrikül ile hizalandığı 

TGA'yı ifade eder, atriyoventriküler hizalamalar ve ventriküloarteriyel hizalamaların 

her ikisi de uyumsuzdur(223). Tahmini prevalans, klinik olarak teşhis edilen 

konjenital kalp malformasyonlarının %0,5'i veya yaklaşık 13.000 canlı doğumda 

1'dir(224, 225). 

Hemen hemen tüm hastalarda ek kardiyak malformasyonlar; VSD, pulmoner 

stenoz, sol AV kapak anormallikleri ve iletim kusurları vardır(223). İnfundibuler 

septumunun deviasyonu diğer KKHlarda olduğu gibi daralmalara sebebiyet verebilir. 

Sonografide çıkış yollarındaki belirgin anomaliye dört oda görüntüsünde 

anormallikler de eşlik eder. Sağ ventrikül, sol ventrikülden kaba trabekülasyonların 

varlığı, bir moderatör bant ve sol ventrikülün mitral kapağından biraz daha apikal 

olarak ventriküler septuma giren bir triküspit kapak ile ayırt edilebilir. Çıkış yollarının 

incelemesinde, büyük arterlerin birbirini çaprazlamadığı görülür. Pulmoner kapağın 

önünde ve solunda bulunan aort kapağı, sefalik yönde ilerleyen aort ile devam eder. 

Buna karşılık, aort kapağının arkasında ve sağında bulunan pulmoner kapak, 

posteriora yönlenen pulmoner arteri oluşturur. VSD, pulmoner stenoz, AV kapak 

anormallikleri ve iletim kusurları ek anomaliler olarak tespit edilebilir. 
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Doğumdan sonra hastalar ek anomalilerin yokluğunda uzun süre medikal 

takip edilebilir. Ek malformasyonlar takip ve cerrahi kararlarında büyük rol oynar. 

Girişim gerekmese dahi sistemik dolaşımı sağlayan sağ ventrikül yıllar içerisinde 

yetmezliğe gidebilir ve aritmiler görülebilir. 

2.5.4. Trunkus Arteriozus 

Trunkus arteriozus, kalbin tabanından ayrılan ve koroner, pulmoner ve 

sistemik dolaşıma dallar veren, tek bir semilunar kapakçık içeren, tek bir büyük 

arterdir. Yılda 100.000 canlı doğumda yedi insidansla görülür ve tüm doğuştan kalp 

lezyonlarının %1-3'ünü oluştururken(78), kritik doğumsal kalp kusurlarının %4'ünü 

oluşturur(226). Truncus arteriyozusun, kromozom 22q11 delesyonu(227), trizomi 

18(228) ve trizomi 21(229) ile birlikteliği bildirilmiştir. 

Morfojenez için iki teori bulunmaktadır. İlki klasik embriyolojik anlayış olan, 

embriyolojik gelişim sırasında tek trunkal kökün septasyonunun başarısız olması ve 

ayrı aortik ve pulmoner çıkış yollarına bölünememesi durumudur(230). İkinci 

açıklamaya göre ise subpulmoner infundibulum'un yokluğu nedeniyle oluşan bir dizi 

anomali trunkus arteriozusa sebep vermektedir(231).  

Tek arteryel gövde, her iki ventrikülden gelen kanı alır, bu nedenle bir VSD 

zorunludur ve vakaların %50 ila %75'inde duktus arteriozus agenezisi görülür(232). 

Sistemik venöz kan ve pulmoner venöz kan VSD düzeyinde karışmaya başlar bu 

nedenle siyanotik bir kalp hastalığıdır. Hastaların çoğunda trunkal kapakta üç 

yaprakçık bulunur(233). Trunkal kapaklar yetersiz destek dokuya sahiptir ve bu 

nedenle sıklıkla yetmezlik görülür(232). Sağ aort ark, trunkal kapak anormallikleri, 

koroner arterlerin orijin ve dağılım anomalileri, sağ veya sol pulmoner arter yokluğu 

ve duktus arteriozus atrezisi sıklıklar eşlik eder. Pulmoner arterler doğrudan 

trunkustan çıktığı için, genellikle çok yoğun olan pulmoner kan akışını pulmoner 

vasküler direnç (PVR) belirleyecektir. Cerrahi müdahale olmazsa bebeklik 

döneminde ölüm kaçınılmazdır. 
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Resim 18- Trunkus arteriosus anomalisinde ultrasonografik kesitte pulmoner arterleri de veren tek 
büyük arter görülür. 

Sonografide genellikle normal dört oda görüntüsü alınır. Çıkış yolu 

incelemesinde belirgin anomali saptanır. Trunkal kapak genellikle hafifçe kalınlaşmış 

görünür, büyük bir VSD'yi üzerine biventriküler olarak oturur ve doppler incelemede 

yetmezlik saptanabilir. Pulmoner arterler, trunkal kökten ortak bir ana pulmoner 

arter olarak ya da ayrı sağ ve sol dal pulmoner arterler olarak çıkarlar. Pulmoner 

atrezili TOF ile benzerlik gösterebilir, pulmoner arterlerdeki akımın yönünün 

incelenmesi ayırıcı tanıya yardımcı olur. 

2.6. Kardiyak Tümörler 

Kalbin primer tümörleri fetüs ve yenidoğanda nadirdir. Fetal kalp tümörleri, 

sendromlarla ilişkili olabilirler veya çevrelerine yaptıkları bası sebebiyle kardiyak 

problemlere yol açabilirler. Tuberoskleroz, ailesel miksoma sendromu, 

nörofibromatozis, Gorlin-Goltz sendromu (nevoid bazal hücreli karsinom sendromu) 
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ve nadiren Beckwith-Wiedemann sendromu (makrozomi, makroglossi ve omfalosel) 

gibi genetik bir bozukluğun ilk belirtisi olabilirler(234, 235, 236, 237). Yerleşimleri 

nedeniyle, kalp tümörleri kan akışını ve miyokardiyal fonksiyonu ciddi şekilde 

bozabilir, aritmilere neden olabilir. Ek olarak gebeliğin ikinci yarısında genellikle 

büyüme eğilimindedirler. İntrauterin hayatta tespit edilen kalp tümörleri nadiren 

kötü huyludurlar(238, 239).  

2.6.1. Kardiyak Rabdomiyom 

Rabdomiyomlar perinatal tümörlerin çoğunu oluşturur ve antenatal 

saptanan kalp tümörlerinin %60'ından fazlası rabdomiyomlardır (236, 240). Gerçek 

neoplazmlardan ziyade hamartomlar (normalde orijin bölgesinde bulunan dokuların 

aşırı büyümesi) olarak kabul edilirler. Sıklıkla iyi sınırlı bir grup tümör olarak ortaya 

çıkar ancak izole, tek bir kardiyak kitle olarak da ortaya çıkabilir. Vakaların önemli bir 

yüzdesinde, kardiyak rabdomiyomlar, tuberosklerozun bir bulgusu olarak ortaya 

çıkar(241, 242).  Nadiren, kardiyak rabdomiyom, ek KKHlar ile beraber ortaya çıkar 

ve bu durum yönetimi zorlaştırır. Daha önce ASDli Ebstein malformasyonu, triküspid 

kapağın olmadığı Fallot tetrolojisi ve HLHS vakaları bildirilmiştir(243, 244, 245). 

Sonografide dört oda görüntüsünde kardiyak rabdomiyomları genellikle tanı 

alırlar. Ventriküler serbest duvarda veya ventriküler septum içinde ekojenik, 

homojen, iyi sınırlı kitleler olarak ortaya çıkarlar. Daha nadir oalrak atriumları da 

etkileyebilirler. Kardiyak ekojenik odakla karıştırılmamaları gerekir, ekojen odaklar 

mitral veya triküspit kapakların kordal aparatında meydana gelir, ventriküler 

miyokardiyuma uzanmaz ve daha ekojenik görünür.  

İntrakardiyak akım obstrüksiyonu gelişimi, kapak yetmezliği ve eşlik eden 

aritmiler kötü prognostik göstergelerdir(246).  İntrauterin hayatta bu bozukluklara 

yol açmayan kardiyak rabdomiyomlar doğumdan sonra nadiren kardiyovasküler 

patolojiye yol açarlar ve spontan regrese olabilirler(240). Tümör büyümesi genellikle 

iki fazlıdır; rabdomiyomların boyutu 32. gebelik haftasına kadar artar ve daha sonra 

yaşamın ilk yılında progresif olarak gerileme eğilimi gösterir(236, 247). Tümörlerin 
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gerilemesi ile büyüklükleri, sayıları ve yerleri arasında bir ilişki yok gibi 

görünmektedir(246). Kardiyak yetmezlik ve hidrops durumunda sirolimus tedavisi 

önerilebilir ancak kar-zarar oranı gözetilerek ve aile ile ortak karar alınarak tedaviye 

başlamakta yarar vardır(248, 249). 

2.6.2. İntraperikardiyal Teratom 

İntrauterin hayatta rabdomiyomdan sonra ikinci sıklıkta görülen kardiyak 

tümördür(236). Birçok histolojik hücre tipi içerdiğinden ultrasonda heterojen 

görünür. Çoğu, büyük damarlara bağlı perikardiyal boşlukta meydana gelir, 

genellikle çıkan aorttan kaynaklanırlar. 

Sonografide dikkati çekmesi gereken bulgu perikardiyal efüzyona eşlik eden 

tümör varlığıdır. Perikardiyal efüzyon tipik olarak hemen hemen tüm hastalarda 

mevcuttur. Atriyal ve vena kava basısına ve hayatı tehdit eden tamponada yol 

açabilir(250). Perikardiyal teratom, perinatal dönemde masif perikardiyal efüzyonun 

önde gelen nedenlerinden biri olduğundan ayırıcı tanıda düşünülmelidir. Tümör 

sonografik görüntülemede çıkan aortadan köken alan, genellikle kalsifikasyon 

alanları olan, heterojen, kistik, solid kitle olarak görülür. 

Fetal hidrops gelişimi durumunda, gebelik yaşı, teratomun anatomisi ve ilişkili 

efüzyonun boyutu göz öüne alınarak erken doğum, in utero perikardiyosentez veya 

fetal cerrahi kararı verilebilir(251, 252, 253). 

2.7. Ektopia Kordis 

Ektopia kordis, kalbin kısmen veya tamamen göğüs boşluğunun dışında 

konumlandığı nadir bir doğumsal anomalidir. Ektopia kordisin etiyolojisi henüz tam 

olarak anlaşılamamış olsa da hakim olan teori ventral katlanma morfogenezinde 

orta hat kusurlarına yol açan bir hatadır(254, 255). Canlı doğumda bildirilen ektopia 

kordis prevalansı milyonda 5 ila 8 arasında değişmektedir(256, 257). Omfalosel, 

anterior diyafragmatik herni, diyafragmatik perikardiyal defektler ve intrakardiyak 

defektler ile beraber görüldüğünde Cantrell pentalojisi olarak tanımlanır(258). 
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Sonografide tanı kalbin kısmen veya tamamen göğüs kafesinin dışında 

bulunduğunun görülmesi ile konulur. Ektopik bir kalp tanımlandığında, ek KKH, 

diyafram veya göğüs duvarı kusurları ve omfalosel ile birlikteliği nedeniyle ayrıntılı 

inceleme yapılmalıdır. 

Çoğu ektopia kordis vakası, enfeksiyon, kalp yetmezliği veya hipoksemi 

nedeniyle neonatal ölümle sonuçlanır. Ağır olmayan vakalarda kalbin toraksta 

yeniden konumlandırılması, göğüs veya diyafragmatik defektlerin kapatılması ve 

ilişkili KKH veya omfaloselin onarımı yapılabilir(259). 
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GEREÇ VE YÖNTEM 

Bu çalışma Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Hastanesi’nde prenatal 

dönemde kardiyovasküler anomali tanısı alan hastaları kapsamaktadır. Gerekli 

bilgileri elde etmek için Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Perinatoloji Bilim 

Dalı’nda 01.01.2017-01.01.2023 tarihleri arasında yapılan fetal ultrasonografiler 

retrospektif olarak taranmıştır ve 6 yıl süresince kardiyovasküler sistem anomalisi 

tanısı konulmuş olan hastalar çalışmaya dahil edilmiştir. 

Maternal veriler ve doğum bilgileri Hacettepe Üniversitesi Perinatoloji Bilim 

Dalı Bilgisayar Sisteminden ve dosya arşivinden elde edilmiştir. Yenidoğana ait bilgileri 

ise Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Pediatri Anabilimi tarafından tutulan 

elektronik veritabanı kayıtları aracılığıyla elde edilmiştir.  

Prenatal dönemde kalp ve damar sistemi anomalisi varlığından şüphelenilen 

fetusların takipleri Perinatoloji Bilimdalı tarafından yürütülmüş olup hastaların 

takipleri güncel literature uygun olarak yapılmıştır. Amniosentez ya da kordosentez 

gibi karyotip analizine yönelik işlem yapılmış olan hastaların sonuçları da 

değerlendirilmiştir. Hastaların Perinatoloji Bilimdalı’nda yapılmış olan 

ultrasonografileri değerlendirilmiştir.  

Doğum sonrası dönemde Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi’nde doğumu 

gerçekleşmiş tüm yenidoğanların postnatal bilgilerine ve kısa dönem verilerine 

hastane elektronik veritabanı aracılığıyla ulaşılmıştır. Bebeklere ait uzun dönem 

verilere ebeveynler telefonla aranarak ve hastane elektronik veritabanı aracılığıyla 

ulaşılmıştır.  

Çalışmamızdaki hastalar bilgilerine ulaşma durumuna göre 3 gruba ayrılmıştır; 

Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi (HÜTF)’nde doğum yapan, neonatal sonuçlara 

ulaşılan grup (grup 1), HÜTF dışında başka bir hastanede doğumu yapan ve neonatal 

sonuçlara ulaşılan grup (grup 2), son olarak da doğum yerinden bağımsız olarak 

doğum sonrası tanı bilgisine ulaşılamayan hasta grubu (grup 3).  
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Bu hasta gruplarından tüm grupların anne yaşı, gravida sayısı, parite sayısı ve 

fetus sayısının ortanca değerleri, tekil-çoğul gebelik oranları, major KKH anomalisine 

eşlik eden ek anomali olup olmaması, KKH dışındaki diğer sistemlerin ek anomalileri 

sıklığı değerlendirildi. KKH sınıflamasında European Registry of Congenital Anomalies 

(EUROCAT) 1.5 kılavuzu temel alındı (EK-2). 

Grup 1 ve Grup 2 (neonatal sonuca ulaşılabilen) prenatal dönemde karyotip 

analizi yapılıp yapılmadığı, yapıldı ise sonucu, gebelik sonuçları (canlı doğum, tıbbi 

terminasyon, intrauterin ölüm), canlı doğumlardaki neonatal sonuçları (doğum şekli; 

sezaryan, vajinal doğum), bebek cinsiyeti, ortanca doğum haftası, ortanca doğum 

ağırlığı, ortanca 5.dk), terminasyonların verileri (doğum şekli, cinsiyet, ortanca 

terminasyon haftası, doğum ağırlığı) ve var ise otopsi sonuçları değerlendirildi. Canlı 

doğumların postnatal sonuçlarının prenatal tanı ile uyumluluğu postnatal dönemde 

yapılan EKO sonuçlarına bakılarak ve APGAR skoru pediatri bölümünün postnatal 

yenidoğan muayenesi elektronik veritabanından bakılarak değerlendirildi. 

Terminasyon sonuçlarının prenatal tanı ile uyumluluğu ise elektronik veri tabanındaki 

otopsi sonuçlarına ve terminasyon sonrası fetusun fenotip muayenesi kayıtlarına 

bakılarak kayıt altına alındı. 

İstatistiksel analiz için Statistical Package for Social Sciences version 23 (SPSS, 

Chicago, IL, USA) kullanılmıştır. Veriler ortalama ± standart sapma, ortanca, aralık, 

yüzde ve oran ile ifade edilmiştir. Öncelikle değişkenler için Shapiro-Wilk testi ile 

normal dağılım analizi yapılmıştır. Dağılımın normal olmadığı izlendiğinden ortanca ve 

aralık kullanıldı ve gruplar arasındaki sayısal değişkenlerin farklılığı açısından 

nonparametrik Mann-Whitney U testi uygulanmıştır.  

Hacettepe Üniversitesi Girişimsel Olmayan Klinik Araştırmalar Etik Kurulu 

04.04.2023 tarihinde GO 23/106 karar no ile çalışmanın gerçekleştirilmesine onay 

vermiştir.  
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BULGULAR 

Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Perinatoloji Bilim Dalı’nda 01.01.2017-

01.01.2023 tarihleri arasında yapılan yaklaşık 9698 hastaya ait 48bin fetal 

ultrasonografi taranmıştır. Bu 9698 hastadan antenatal takip amaçlı ultrasonografi 

sırasında 194 hasta (%2) antenatal dönemde kalp anomalisi tanısı almıştır. KKH 

sınıflamasında European Registry of Congenital Anomalies (EUROCAT) 1.5 kılavuzu 

temel alındı. Bu nedenle kılavuz uyarınca gerekli yerlerde aynı hastada birden fazla 

tanı kodu kullanıldı (EK-2). 

Tablo 4.1. Prenatal ultrasonografide tanısı konulan kardiyak anormallikler 

Konjenital Kalp Anomalileri Sayı Yüzde 

VSD 40 20,61 

AVSD 9 4,63 

Pulmoner Stenoz/Displazi 17 8,76 

Tetralogy of Fallot 18 9,27 

Pulmoner Atrezi 6 3,09 

Aort Koarktasyonu 21 10,82 

Aort Stenozu 10 5,15 

Aort Ark Anomalileri( SAA, ARSA, DAA) 5 2,57 

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu 24 12,37 

TGA 23 11,85 

DORV 16 8,24 

Trunkus Arteriosus 6 3,09 

Hipoplastik Sağ Kalp Sendromu 15 7,73 

Ebstein Anomalisi 7 3,60 

Triküspit Atrezi/Stenoz/Displazi 16 8,24 

Kardiyak Tümör 7 3,60 

Atriyal izomerizm 7 3,60 

Non-Compaction kardiyomyopati 1 0,51 

Venöz Dönüş Anomalisi 4 2,06 

Toplam 194 100.0 

Çalışmamızda; taranan 194 adet hastada saptanan anormal bulgular 18 

gruba ayrılmış, sayı ve yüzdeleri ile Tablo 4.1’de özetlenmiştir. KKH’larının 

%20,61’ini (n= 40) ventriküler septal defektler oluşturarak en sık KKH anolarak 

saptanmıştır. 2. Sık KKH %12,37 (n= 24) ile hipoplastik sol kalp sendromudur.  
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Tablo 4.2. Hasta bilgilerine ulaşma durumuna göre gruplama 
 

 

Çalışmamızdaki 194 hasta bilgilerine ulaşılma durumuna göre 3 gruba ayrıldı; 

Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi (HÜTF)’nde doğum yapan, neonatal tanılarına 

ve kısa dönem sonuca ulaşılan grup (grup 1), HÜTF dışında başka bir hastanede 

doğumu yapan ve neonatal tanılarına ve kısa dönem sonuca ulaşılan grup (grup 2), 

son olarak da doğum yaptığı yerden bağımsız olarak postnatal tanı bilgisine 

ulaşılamayan hasta grubu (grup 3) olarak sınıflandırıldı. Grup 1’de toplam 142 

(%73.2), grup 2’de toplam 28 (%14.4), grup 3’de toplam 24 (%12.4), hasta mevcuttu 

(Tablo 4.2).  

Antenatal USG ile konulan 
tanılar 

Grup 1 Grup 2 Grup 3 Toplam 

VSD 15 7 8 40 

AVSD 8 - 1 9 

Pulmoner Stenoz/Displazi 14 2 1 17 

Tetralogy of Fallot 14 2 2 18 

Pulmoner Atrezi 4 1 1 6 

Aort Koarktasyonu 17 4 - 21 

Aort Stenozu 7 2 1 10 

Aort Ark Anomalileri( SAA, 
ARSA, DAA) 

5 - 
- 

5 

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu 15 5 4 24 

TGA 19 2 2 23 

DORV 10 4 2 16 

Trunkus Arteriosus 4 1 1 6 

Hipoplastik Sağ Kalp 
Sendromu 

11 1 
3 

15 

Ebstein Anomalisi 4 2 1 7 

Triküspit 
Atrezi/Stenoz/Displazi 

13 1 
2 

16 

Kardiyak Tümör 6 1 - 7 

Atriyal izomerizm 6 - 1 7 

Non-Compaction 
kardiyomyopati 

- 1 
- 

1 

Venöz Dönüş Anomalisi 3 - 1 4 

Toplam Hasta 142 
(%73.2) 

28 
(%14.4) 

24 
(%12.4) 

194 
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Çalışma grubunu oluşturan gebeliklerin ayrıntılı klinik özellikleri Tablo 4.3’de 

görülmektedir. Çalışmaya dahil edilen tüm hastalar irdelendiğinde; anne yaşı, tüm 

KKH anomalilerinde 16 ile 55 arasında değişmekte olup ortanca değer 29 olarak 

saptanmıştır. VSD anomalisi olanların anne yaşı 20 ile 41 arasında değişmekte olup 

ortanca değer 29, HLHS anomalisi olanların anne yaşı 20 ile 39 arasında değişmekte 

olup ortanca değer 30.5’dir. Ortanca değeri en düşük olan anomali pulmoner atrezi 

olarak saptanmış olup, ortanca yaşı 25’ tir. 

Çalışmaya dahil edilen tüm hastalar irdelendiğinde; gravida sayısı, tüm KKH 

anomalilerinde 1 ile 7 arasında değişmekte olup ortanca değer 2 olarak saptanmış, 

parite sayısı, tüm KKH anomalilerinde 0 ile 4 arasında değişmekte olup ortanca 

değer 1 olarak saptanmış ve abort sayısı, tüm KKH anomalilerinde 0 ile 5 arasında 

değişmekte olup ortanca değer 0 olarak saptanmıştır. Fetus sayısı, tüm KKH 

anomalilerinde 1 ile 2 arasında değişmekte olup ortanca değer 1 olarak saptanmıştır 

(Tablo 4.3).  
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Tablo 4.3. Çalışma grubunu oluşturan gebeliklerin klinik özellikleri 

 

Çalışmamızdaki hastalara ait kardiyovasküler sistem (KVS) dışı diğer 

sistemlerdeki ek anomaliler Tablo 4.4’te görülmektedir. Çalışmaya dahil edilen tüm 

hastalar irdelendiğinde; KVS dışındaki diğer sistemlerdeki ek anomaliler tüm KVS 

anomalilerinin(n=194) %14,94’ünde(n=29) saptanmıştır. En sık %4.12 sıklığıyla(n=8) 

iskelet sistemi ve ekstremite anomalileri saptanmıştır. Sonrasında sırasıyla 

%3,6’sınde(n=7) kraniyofasiyel anomaliler, %2.06’sında(n=4) gastrointestinal sistem 

anomalileri, %2.06’sında(n=4) multiple sistem anomalileri, %1.54’ünde(n=3) santral 

sinir sistemi anomalileri, %1.03’ünde(n=2) toraks ve abdominal duvar defektleri ve 

%0.51’inde(n=1) genitoüriner sistem anomalileri saptanmıştır. 

 

Antenatal USG ile 
konulan tanılar 

Anne Yaşı 

(Yıl)a 

Gravidaᵇ Pariteᵇ  Abortᵇ  Fetus sayısıᵇ 

VSD 30.0 (5.3) 2.2 (1-6) 0.89 (0-3) 0.36 (0-3) 1 (1-1) 

AVSD 31.2 (8.2) 2.6 (1-6) 0.88 (0-3) 0.77 (0-4) 1 (1-1) 

Pulmoner 
Stenoz/Displazi 

26.8 (3.57) 1.8 (1-7) 
0.37 (0-1) 

0.5 (0-5) 
1.06 (1-2) 

Tetralogy of Fallot 30.7 (8.3) 2.05 (1-3) 0.88 (0-2) 0.17 (0-1) 1 (1-1) 

Pulmoner Atrezi 25.6 (2.2) 2.0 (1-3) 0.8 (0-2) 0.2 (0-1) 1 (1-1) 

Aort Koarktasyonu 28.65 (5.2) 1.85 (1-4) 0.7 (0-3) 0.15 (0-1) 1 (1-1) 

Aort Stenozu 26.5 (3.9) 2.1 (1-6) 0.4 (0-1) 0.7 (0-5) 1.1 (1-2) 

Aortik Ark Anomalileri 25.8 (5.35) 2.0 (1-3) 1.0 (0-2) 0.0 (0-0) 1 (1-1) 

HLHS 29.54 (5.8) 2.4 (1-5) 0.95 (0-3) 0.47 (0-4) 1.04 (1-2) 

TGA 29.08 (4.77) 2.27 (1-6) 1.0 (1-4) 0.27 (0-3) 1.04 (1-2) 

DORV 29.0 (3.9) 2.06 (1-7) 0.5 (0-4) 0.6 (0-5) 1 (1-1) 

Trunkus Arteriosus 31.5 (2.9) 1.8 (1-3) 0.6 (0-2) 0.16 (0-1) 1 (1-1) 

HRHS 27.3 (6.05) 2.13 (1-6) 0.6 (0-3) 0.46 (0-3) 1 (1-1) 

Ebstein Anomalisi 28.5 (3.85) 2.1 (1-3) 1.14 (0-2) 0.0 (0-0) 1 (1-1) 

Triküspit 
Atrezi/Stenoz/Displazi 

28.1 (6.5) 1.51 (1-3) 
0.37 (0-1) 

0.12 (0-1) 
1 (1-1) 

Kardiyak Tümör 27.7 (3.6) 1.57 (1-3) 0.57 (0-2) 0.0 (0-0) 1 (1-1) 

Atriyal izomerizm 28.3 (4.7) 2.85 (1-7) 1.14 (0-2) 0.7 (0-4) 1 (1-1) 

Kardiyomyopati 26 3 2 0 1 

Anormal Venöz Dönüş 27(10.7) 2.75 (2-4) 1 (0-2) 0.75 (0-1) 1 (1-1) 

Toplam Hasta (n=194) 29.1 (5.5) 2.2 (1-7) 0,8 (-4) 0,38 (0-5) 1,02 (1-2) 

aOrtalama (Standart Deviasyon) ᵇ Ortalama (Değer aralığı) 
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Tablo 4.4. Eşlik eden KKH dışı ek anomaliler 
Antenatal USG 
ile konulan 
tanılar 

KKH dışı diğer sistemlerdeki ek anomaliler 

Yok Var (n=30 (%15.46)) 

SSS Ekstr G-Ü T+A GİS Kraniofac Multiple 

VSD 34 
(%85) 

1 
(%2.5) 

1 
(%2.5) 

- - 1 
(%2.5) 

2 
(%5) 

1 
(%2.5) 

AVSD 7 
(%77.7) 

- 1 
(%11.1) 

- - - 1 
(%11.1) 

- 

Pulmoner 
Stenoz/Displazi 

17 
(%100) 

- - - - - - - 

Tetralogy of 
Fallot 

13 
(%72.2) 

1 
(%5.5) 

3 
(%16.5) 

- - - 1 
(%5.5) 

- 

Pulmoner 
Atrezi 

5 
(%100) 

- - - - - - - 

Aort 
Koarktasyonu 

17 
(%80.9) 

- 1 
(%4.76) 

- - 1 
(%4.76

) 

1 
(%4.76) 

1 
(%4.76) 

Aort Stenozu 10 
(%100) 

- - - - - - - 

Aortik Ark 
Anomalileri 

3 
(%60) 

1 
(%20) 

- - - - 1 
(%20) 

- 

HLHS 24 
(%100) 

- - - - - - - 

TGA 23 
(%100) 

- - - - - - - 

DORV 10 
(%62.5) 

- 1 
(%6.75) 

- 1 
(%6.75) 

2 
(%12.5

) 

- 2 
(%12.5) 

Trunkus 
Arteriosus 

2 
(%33.3) 

- 1 
(%16.6) 

1 
(%16.6) 

1 
(%16.6) 

- - 1 
(%16.6) 

HRHS 14 
(%93.3) 

- - - - - - 1 
(%6.6) 

Ebstein 
Anomalisi 

7 
(%100) 

- - - - - - - 

Triküspit 
Atrezi/Stenoz/
Displazi 

14 
(%87.5) 

- - - - - 1 
(%6.25) 

1 
(%6.25) 

Kardiyak Tümör 7 
(%100) 

- - - - - - - 

Atriyal 
izomerizm 

5 
(%71.4) 

- - - - 1 
(%14.2

) 

1 
(%14.2) 

- 

Kardiyomyopati 1 
(%100) 

- - - - - - - 

Anormal Venöz 
Dönüş 

3 (%75) - 1 (%25) - - - - - 

Toplam (n=194) 164 
(%84.5) 

3 
(%1.54) 

8 
(%4.12) 

1 
(%0.51) 

2 
(%1.03) 

4 
(%2) 

7 
(%3.6) 

5 
(%2.57) 

SSS: Santral Sinir Sistemi anomalileri, Ekstr: İskelet sistemi ve ekstremite anomalileri, G-Ü: 
Genitoüriner sistem anomalileri, T+A: Toraks ve Abdomen duvar defektleri (Timüs hipoplazisi dahil), 
GİS: gastrointestinal sistem anomalileri (Diyafram hernisi dahil), Kraniofac: Kraniyofasiyel anomaliler 

 

Çalışmamızdaki hastalara ait karyotip analizi yapılıp yapılmadığı ve bunların 

sonuçları Tablo 4.5’da görülmektedir. Çalışmaya dahil edilen tüm hastalar 

irdelendiğinde; antenatal usg ile tanı konan KVS anomalilerinin (n=194) 
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%25,77’sinde(n=50) karyotip analizi yapılmış olup, %19.07’sinde(n=37) karyotip 

analizi sonucu normal, %6.7’sinde(n=13) karyotip analizi sonucu anormal 

sonuçlanmıştır, %5.15’inde(n=10) karyotip analizi sonucu bilinmemektedir. 

Tablo 4.5. Karyotip Analizi Sonuçları 
Antenatal USG ile konulan 
tanılar 

Karyotip Analizi 

Yok Bilinmiyor Var (n=52 (%26.8)) 

Normal Anormal 

VSD 28 
(%70) 

3 
(%7.5) 

5 
(%12.5) 

4 
(%10) 

AVSD 4 
(%44.4) 

- 2 
(%27.75) 

3 
(%33.3) 

Pulmoner Stenoz/Displazi 14 
(%82.35) 

- 3 
(%17.65) 

- 

Tetralogy of Fallot 10 
(%55.5) 

1 
(%5.55) 

4 
(%22.2) 

3 
(%16.6) 

Pulmoner Atrezi 5 
(%83.3) 

- 1 
(%16.7) 

- 

Aort Koarktasyonu 14 
(%66.6) 

- 6 
(%28.57) 

1 
(%4.76) 

Aort Stenozu 7 
(%70) 

- 3 
(%30) 

- 

Aortik Ark Anomalileri 3 
(%60) 

- 1 
(%20) 

1 
(%20) 

HLHS 16 
(%66.6) 

2 
(%8.3) 

6 
(%25) 

- 

TGA 20 
(%86.95) 

1 
(%4.34) 

2 
(%8.7) 

- 

DORV 11 
(%68.75) 

- 3 
(%18.75) 

2 
(%12.5) 

Trunkus Arteriosus 5 
(%83.4) 

- 1 
(%16.6) 

- 

HRHS 10 
(%66.6) 

1 
(%6.6) 

3 
(%20) 

1 
(%6.6) 

Ebstein Anomalisi 3 
(%42.85) 

1 
(%14.3) 

3 
(%42.85) 

- 

Triküspit Atrezi/Stenoz/Displazi 12 
(%75) 

1 
(%6.25) 

2 
(%12.5) 

1 
(%6.25) 

Kardiyak Tümör 6 
(%85.7) 

- 1 
(%14.3) 

- 

Atriyal izomerizm 5 
(%71.4) 

- 2 
(%28.6) 

- 

Kardiyomyopati - 1 
(%100) 

- - 

Anormal venöz Dönüş 3 (%75) - - 1 (%25) 

Toplam (n=194) 136 
(%70.1) 

7 
(%3.6) 

38 
(%19.6) 

14 
(%7.21) 
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Çalışmamızdaki hastalara ait gebelik sonuçları Tablo 4.6’da görülmektedir. 

Gebelik sonucu bilinmeyen 1 hasta (TOF) bulunmaktadır ve bu hasta gebelik 

sonuçlarına dahil edilmemiştir. Gebelik sonucuna ulaşılan 193 hastanın ise 

%80,82’ü(n=156) canlı doğumla sonuçlanmıştır, %17,61’si(n=34) teminasyon ile 

sonuçlanmış, %1.55’ü(n=3) ise intrauterin dönemde ex olmuştur. En yüksek 

terminasyon oranları pulmoner atrezi (%40), trunkus arteriosus (%33,3) ve HRHS 

(%33,3) teşhislerinde görülmüştür. En düşük canlı doğum oranı ise atriyal izomerizm 

tanılı hastalarda saptanmıştır (%57,1). 

Tablo 4.6. Gebelik Sonuçları 

 

Çalışmamızdaki bilgilerine ulaşılan hastalara ait neonatal sonuçlar Tablo 

4.7’de görülmektedir. Canlı doğum ile sonuçlanan 124 gebeliğin %89,5’i(n=111) 

sezaryen ile doğum, %10.5’i(n=13) vajinal yol ile doğum ile sonuçlanmıştır. Canlı 

doğumların %62.9’unda (n=78) erkek, %37.1’inde(n=46) kız bebek doğmuştur. Canlı 

doğan tüm KVS anomalili bebeklerin doğum haftası 31 ile 41 hafta arasında 

 Canlı 
Doğum 

İstemli 
sonlandırma 

İntrauterin ex 
sonlandırma 

Toplam 

VSD 29(%72.5) 11(%27.5) - 40 

AVSD 7(%77.7) 2(%22.3) - 9 

Pulmoner Stenoz/Displazi 13(%76.5) 4(%23.5) - 17 

Tetralogy of Fallot 16(%94.1) 1(%5.9) - 17 

Pulmoner Atrezi 3(%60) 2(%40) - 5 

Aort Koarktasyonu 20(%95.24) 1(%4.76) - 21 

Aort Stenozu 8(%80) 2(%20) - 10 

Aortik Ark Anomalileri 5(%100) - - 5 

HLHS 17(%70.8) 6(%25) 1(%4.2) 24 

TGA 23(%100) - - 23 

DORV 11(%68.75) 4(%25) 1(%6.25) 16 

Trunkus Arteriosus 4(%66.6) 2(%33.3) - 6 

HRHS 10(%66.6) 5(%33.3) - 15 

Ebstein Anomalisi 6(%85.7) 1(%14.3) - 7 

Triküspit 
Atrezi/Stenoz/Displazi 

13(%81.25) 3(%18.75) - 
16 

Kardiyak Tümör 6(%85.7) 1(%14.3) - 7 

Atriyal izomerizm 4(%57.1) 2(%28.6) 1(%14.3) 7 

Kardiyomyopati 1(%100) - - 1 

Anormal Venöz Dönüş 3 (%75) 1 (%25) - 4 

Toplam  156 
(%80.82) 

34(%17.61) 3(%1.55) 193 
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değişmekte olup, ortanca değer 38 hafta olarak saptanmıştır. Doğum ağırlıkları ise 

1020 ile 4090gr arasında değişmekte olup, ortanca değer 2860gr olarak 

saptanmıştır. 5.dakika APGAR skoru ise 3 ile 10 arasında değişmekte olup, ortanca 

değer 9 olarak saptanmıştır. 

Tablo 4.7. Neonatal sonuçlar 
 Doğum şekli Cinsiyet Doğum 

haftasıa 

Doğum 
ağırlığı 

(gr)a 

5.dk 
APGAR 
skorua 

Sezaryen Vajinal 
doğum 

Kız Erkek 

VSD 24 
(%82.7) 

5 
(%17.2) 

11 
(%38) 

18 
(%62) 

38 2887 9 

AVSD 7 
(%100) 

- 4 
(%57) 

3 
(%43) 

38 2540 9 

Pulmoner 
Stenoz/Displazi 

13 
(%100) 

- 7 
(%53.8) 

6 
(%46.2) 

38 2740 9,5 

Tetralogy of Fallot 15 
(%83.75) 

1 
(%6.25) 

8 
(%50) 

8 
(%50) 

38 2692 9 

Pulmoner Atrezi 4 
(%100) 

- 1 
(%25) 

3 
(%75) 

39 2950 7,5 

Aort Koarktasyonu 20 
(%100) 

- 6 
(%30) 

14 
(%70) 

38 2825 9 

Aort Stenozu 7 
(%87.5) 

1 
(%12.5) 

1 
(%12.5) 

7 
(%87.5) 

38 2680 9 

Aortik Ark 
Anomalileri 

4 
(%80) 

1 
(%20) 

- 5 
(%100) 

38 2940 10 

HLHS 12 
(%70.6) 

5 
(%29.4) 

6 
(%35.3) 

11 
(%64.7) 

39 2660 9 

TGA 21 
(%91.3) 

2 
(%8.7) 

8 
(%34.8) 

15 
(%65.2) 

39 3060 9 

DORV 11 
(%100) 

- 4 
(%36.3) 

7 
(%63.7) 

38 2332 9 

Trunkus Arteriosus 4 
(%100) 

- 1 
(%25) 

3 
(%75) 

39 2625 9 

HRHS 10 
(%100) 

- 3 
(%30) 

7 
(%70) 

38,5 2740 9 

Ebstein Anomalisi 6 
(%100) 

- 1 
(%16.6) 

5 
(%83.4) 

38,5 3467 9 

Triküspit 
Atrezi/Stenoz/Displ
azi 

13 
(%100) 

- 4 
(%30.7) 

9 
(%69.3) 38 2897 9 

Kardiyak Tümör 4 
(%66.6) 

2 
(%33.3) 

3 
(%50) 

3 
(%50) 

39 3175 10 

Atriyal izomerizm 3 
(%75) 

1 
(%25) 

3 
(%75) 

1 
(%25) 

38 2620 9 

Kardiyomyopati 1 
(%100) 

- 1 
(%100) 

- 
31 1630 - 

Anormal Venöz 
Dönüş 

3 
(%100) 

- 1 
(%33.3) 

2 
(%66.6) 

38 3140 9 

Toplam (n=156) 141 
(%90.4) 

15 
(%9.6) 

59 
(%37.8) 

97 
(%62.2) 

38 2850 9 

aOrtanca değer 
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Tablo 4.8’de terminasyon verileri görülmektedir. Tüm KVS anomalilerin 37 

tanesi sonlandırılmıştır. Bunlardan 3 tanesi intrauterin kayıp nedeniyle, 34 tanesi ise 

istemli olarak sonlandırılmıştır. 37 gebeliğin %87’si (n=32) vajinal yol, %13’ü(n=5) 

sezaryen ile sonlandırılmıştır. Sonlandırılan 29 gebeliğin cinsiyeti bilinmektedir; 

bunlardan %65.5’i(n=19) erkek, %34.5’i(n=10) kız cinsiyetinde saptanmıştır. 

Sonlandırılan 37 gebeliğin sonlandırılma haftası 17 ile 36 hafta arasında değişmekte 

olup ortanca değer 24.5 olarak saptanmıştır. 

Tablo 4.8. Gebelik sonlandırma verileri 

 

 Doğum şekli Cinsiyet Sn. 
Hf.a 

Otopsi 

 C/S Vajinal 
doğum 

E K B Yok Var (n=20) 

Uyumlu Uyum
suz 

Ek 
anomali 

VSD 1 10 5 4 2 24 7 1 1 2 

AVSD - 2 2 - - 24 - 1 - 1 

Pulmoner 
Stenoz/Dis
plazi 

- 4 2 2 - 24 1 2 1 - 

Tetralogy 
of Fallot 

- 1 - - 1 27 1 - - - 

Pulmoner 
Atrezi 

- 2 1 1 - 22 1 1 - - 

Aort 
Koarktasyo
nu 

- 1 - 1 - 29 - 1 - - 

Aort 
Stenozu 

- 2 - - 2 - 2 - - - 

HLHS 2 5 6 1 - 24 3 4 - - 

DORV 1 4 2 2 1 24,5 2 3 - - 

Trunkus 
Arteriosus 

- 2 1 - 1 22 1 1 - - 

HRHS - 5 2 3 - 24,5 2 2 1 - 

Ebstein 
Anomalisi 

- 1 1 - - 25 - 1 - - 

Triküspit 
Atrezi/Sten
oz/Displazi 

- 3 1 2 - 24,5 1 1 1 - 

Kardiyak 
Tümör 

- 1 1 - - 33 - 1 - - 

Atriyal 
izomerizm 

1 
2 1 2 - 24,5 1 2 - - 

Venöz 
dönüş 
anomalisi 

- 
1 - - 1 27 1 - - - 

Toplam 
(n=37) 

5 
(%
13) 

32 
(%87) 

19 
(%51) 

10 
(%27) 

8 
(%22) 

24,5 17 
(%46) 

15 
(%40.5) 

2 
(%5.4) 

3 
(%8.1) 

aOrtanca, Sn.Hf.: Gebelik sonlandırma haftası, C/S: Sezaryen doğum,E: Erkek, K: Kız, B: Bilinmiyor 
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 Sonlandırılan 37 gebeliğin %54’üne (n=20) otopsi yapılmış, %46’sına (n=17) 

otopsi yapılmamıştır. Otopsi yapılan fetusların otopsi sonuçlarından %75’i(n=15) 

prenatal US ile uyumlu saptanmış, %8.1’inde(n=3) prenatal US’de saptanan 

anomaliye ek anomali saptanmış, %5.4’ü(n=2) prenatal US ile uyumsuz 

bulunmuştur. Uyumsuz bulunan otopsilerde birinde antenatal HRHS,Trikuspit atrezi 

ve VSD tanısı konmasına rağmen otopsi bulgularında kalp tamamen normal 

raporlanmıştır. Diğer vakada ise antenatal saptanan pulmoner stenoz izlenmemiş, 

antenatal saptanan VSD ise DORV bileşeni olarak görülmüştür. 

Şekil 4.1. Ventriküler septal defekt gebelik sonuçları 

 

VSD’si olan hastaların sınıflaması Şekil 4.1’de görülmektedir. Kormozom 

anomalisi saptanan 4 hastada Trizomi 18, Trizomi 21 ve CHARGE sendromu tanısı 

konmuştur. Kromozom anomalisi saptanmayal VSD’li 36 hastanın 3’ünde(%8.3) KVS 

dışı ek anomali saptanmıştır. Bu 36 hastanın 24’ünde(%66.6) ise ek KKH vardır. 

Ventriküler 
Septal Defekt 

(40)

Kromozom 
Anomalisi

Var (4) (%10)

Sonlandırma 
(2) 

(Trizomi 18 ve
21)

Trizomi 18 
(Diyafram 

hernisi)

Trizomi 21 
(Plevral 

efüzyon)

Canlı 
doğum(2)

Trizomi 18 
(Sol diyafram 

hernisi, 
RockerBotto

m Feet)

CHARGE 
Sendromu 
(bilateral 
club foot, 

tek umblikal 
arter)

Yok/Bilinmiyo
r (36) (%90)

Ek Anomali

KVS dışı (3)
(%8.3)

Sonlandırma (2) 
(CC agenezi ve 
Bilateral yarık 
dudak-damak)

Canlı 
doğum(1)

(Nazal kemik 
hipoplazik)

KVS (24) 
(%66.6)

Canlı 
doğum(18) 

(%66.6)

Sonlandırma 
(6) (%33.3)

Yok (9) (%25)

Canlı 
doğum(8) 

(%88.9)

Sonlandırma

(1)(%11.1)
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VSD’li olan ve kromozom anomalisi tanısı almamış hastaların %25’inde ise ek 

anomali yoktur. Izole VSD saptanan hastaların %88.9’u(n=8) canlı doğum ile, 

%11.1’i(n=1) terminasyon ile sonuçlanmıştır. Canlı doğan toplam 29 bebeğin 

%17.24’ü(n=5) yenidoğan döneminde (doğduktan sonraki ilk 12 hafta) 

kaybedilmiştir.  

Şekil 4.2. Atriyoventriküler septal defekt gebelik sonuçları 

AVSD’si olan hastaların sınıflaması Şekil 4.2’de görülmektedir. Kormozom 

anomalisi saptana 3 hastada da Trizomi 21 tanısı konmuştur. Kromozom anomalisi 

saptanmayal AVSD’li 6 hastanın 2’sinde(%33.3) KVS dışı ek anomali saptanmıştır. Bu 

6 hastanın 4’ünde(%66.6) ise ek KKH vardır. AVSD’li olan ve kromozom anomalisi 

tanısı almamış hastaların %16.6’sınde ise ek anomali yoktur. Izole AVSD saptanan 

hastaların %100’ü(n=2) canlı doğum ile sonuçlanmıştır. Canlı doğan toplam 7 

bebeğin %57.1’i(n=4) yenidoğan döneminde kaybedilmiştir.  

AVSD (9)

Kromozom Anomalisi

Var (3) (%33.3)

Sonlandırma (1) 

Trizomi 21

Canlı doğum(2)

(2)Trizomi 21
(polihidramniyoz, 

hidronefroz, plevral 
efüzyon)

Yok/Bilinmiyor (6)
(%66.6)

Ek Anomali

KVS dışı (2) (%33.3)

Sonlandırma (1) 
(Polidaktili, uzun 

kemiklerde ve 
kostalarda kısalık)

Canlı doğum(1)

(Nazal kemik 
hipoplazisi+Triküspit 

atrezi)

KVS (4) (%66.6)

Canlı doğum(4) 
(%100)

Yok (1) (%16.6)

Canlı doğum(1) 
(%100)
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Şekil 4.3. Pulmoner stenoz/displazi gebelik sonuçları 

 

 

Pulmoner stenozlu olan hastaların sınıflaması Şekil 4.3’de görülmektedir. 

Kormozom anomalisi hiçbir hastada saptanmamıştır. Pulmoner stenozlu 17 hastanın 

hiçbirinde KVS dışı ek anomali saptanmamıştır. Bu hastaların 12’inde(%70.6) ise ek 

KKH vardır. Izole Pulmoner stenoz saptanan hastaların %100’ü(n=5) canlı doğum ile 

sonuçlanmıştır. Canlı doğan toplam 13 bebeğin %23.07’si(n=3) yenidoğan 

döneminde kaybedilmiştir.   

Pulmoner 
stenoz/displazi 

(17)

Kromozom 
Anomalisi: 

Yok/Bilinmiyor 
(17) (%100)

Ek KKH (12)
(%70.6)

Sonlandırma (4) 
(%33.3)

Canlı doğum(8) 
(%66.6)

Ek anomali yok (5)
(%29.4)

Sonlandırma: Yok
Canlı doğum(5) 

(%100)
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Şekil 4.4. TOF gebelik sonuçları 

TOF tanısı alan hastaların sınıflaması Şekil 4.4’de görülmektedir. TOF tanısı 

alan hastaların %22.2’sinde (n=4) pulmoner stenoz,%5.5inde (n=1) ise pulmoner 

kapak yokluğu eşlik etmektedir. Kormozom anomalisi saptana 3 hastada Trizomi 21, 

DiGeorge sendromu ve 15q14 duplikasyonu saptanmıştır. Kromozom anomalisi 

saptanmayal TOF’lu 15 hastanın 5’inde(%33.3) KVS dışı ek anomali saptanmıştır. 

TOF saptanan hastaların %88.8’i(n=16) canlı doğum ile sonuçlanmıştır. Canlı doğan 

toplam 16 bebeğin1’i(%6.25, TOF/APVS, DiGeorge send.) yenidoğan döneminde 

kaybedilmiştir.   

TOF (18)

TOF (13) (%72.2) TOF/PS (4) (%22.2) TOF/APV (1) (%5.5)
Kromozom 
Anomalisi

Var (3) (%16.6)

Sonlandırma (1) 

15q14 duplikasyonu 
(Tek umblikal arter)

Canlı doğum(2)

Trizomi 21 DiGeorge Send.

Yok/Bilinmiyor (15)
(%83.4)

KVS dışı ek Anomali

Var (5) (%33.3)

Canlı doğum(5) 
(%100)

Yok (10) (%66.6)

Canlı doğum(9) 
(%90)

Bilinmiyor (1) (%10)
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Şekil 4.5. Aort koarktasyonu gebelik sonuçları 

 

Aort koarktasyon tanısı olan hastaların sınıflaması Şekil 4.5’de 

görülmektedir. Kormozom anomalisi saptanan 1 hastada Trizomi 21 sendromu tanısı 

konmuştur. Kromozom anomalisi saptanmayan 20 hastanın 4’ünde(%20) KVS dışı ek 

anomali saptanmıştır. Bu 20 hastanın 6’sınde(%30) ise ek KKH vardır. Aort 

koarktasyonu olan ve kromozom anomalisi tanısı almamış hastaların 

%55’inde(n=11) ise ek anomali yoktur. Izole koarktasyon saptanan hastaların 

%100’ü(n=11) canlı doğum ile sonuçlanmıştır. Canlı doğan toplam 20 bebeğin 

1’i(%5.2, AVSD, Trizomi 21) yenidoğan döneminde kaybedilmiştir.  

 

Aort koarktasyonu 
(21)

Kromozom 
Anomalisi

Var (1)
(%4.76)

Canlı doğum(1)

Trizomi 
21(polihidramniyoz, 
hidronefroz, plevral 

efüzyon)

Yok/Bilinmiyor (20)
(%95.24)

Ek Anomali

KVS dışı (4) (%20)

Canlı doğum(4)

KVS (6) (%30)

Canlı doğum(5) 
(%83.3)

Sonlandırma (1) 
(%16.7)

Yok (11)
(%55)

Canlı doğum(11) 
(%100)
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Şekil 4.6. Aort stenozu gebelik sonuçları 

 

Aort stenozu tanısı olan hastaların sınıflaması Şekil 4.6’da görülmektedir. 

Hastalarda kromozom anomalisi ve ek anomali saptanmamıştır. Aort stenozu 

saptanan hastaların %80’i(n=8) canlı doğum ile sonuçlanmıştır. Canlı doğan toplam 8 

bebeğin 2’si(%25) yenidoğan döneminde kaybedilmiştir.  

 

Aort stenozu (10)

Kromozom 
Anomalisi; 

Yok/Bilimiyor (10) 
(%100)

Ek anomali 
yok(10) (%100)

Sonlandırma (2)
(%20)

Canlı doğum (8)
(%80)

Yendidoğan 
döneminde 

kaybedilen(2)
(%25)

İlk 12 haftada 
mortalite 

izlenmeyen(6) 
(%75)
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Şekil 4.7. Hipoplastik sol kalp gebelik sonuçları 

 

Hipoplastik sol kalp tanısı olan hastaların sınıflaması Şekil 4.7’de 

görülmektedir. Kormozom anomalisi ve KVS dışı ek anomali saptanmamıştır. Bu 24 

hastanın 7’sinde (%29.16) ise ek KKH oalrak VSD saptanmıştır. HLHS tanısı alan ve 

VSD tanısı almamış hastaların %70.6’sı(n=12) canlı doğum ile sonuçlanmıştır. Canlı 

doğan toplam 17 bebeğin 9’u (%53) yenidoğan döneminde kaybedilmiştir.  

HLHS (24)

Kromozom 
Anomalisi; 

Yok/Bilinmiyor 
(24) (%100)

KVS dışı ek 
anomali yok(24)

(%100)
VSD eşlik ediyor 

Evet (7) (%29.16)

Canlı doğum(5) 
(%71.4)

Yenidoğan 
döneminde 

kaybedilmiş(2) 
(%40)

Sonlandırma 
(2)(%28.6)

Hayır(17) (%70.83)

Canlı doğum (12)
(%70.6)

Yenidoğan 
döneminde 

kaybedilmiş(7) 
(%58.3)

İstemli 
sonlandırma (4) 

(%23.5)

İntrauterin ex (1) 
(%5.9)
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Şekil 4.8. TGA gebelik sonuçları 

 

 

TGA tanısı olan hastaların sınıflaması Şekil 4.8’de görülmektedir. Kormozom 

anomalisi ve KVS dışı ek anomali saptanmamıştır. Bu 24 hastanın 9’unda (%39.1) ise 

ek KKH saptanmıştır. İzole TGA tanısı alan hastaların %100’ü (n=14) canlı doğum ile 

sonuçlanmıştır. Canlı doğan toplam 23 bebeğin 6’sı (%27) yenidoğan döneminde 

kaybedilmiştir.  

 

 

 

 

 

TGA (23)

Kromozom 
Anomalisi; 

Yok/Bilinmiyor 
(23) (%100)

KVS dışı ek 
anomali yok(23)

(%100)
Ek KKH

Var (9) (%39.1)

Canlı doğum(9) 
(%100)

Yenidoğan 
döneminde 

kaybedilmiş(4) 
(%44.4)

Yok(14) (%60.9)

Canlı 
doğum(14)(%100)

Yenidoğan 
döneminde 

kaybedilmiş(2) 
(%14.3)
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Şekil 4.9. DORV gebelik sonuçları 

DORV tanısı olan hastaların sınıflaması Şekil 4.9’da görülmektedir. 

Kormozom anomalisi saptanan 2 hastada Trizomi 13 ve 18 sendromu tanısı 

konmuştur. Kromozom anomalisi saptanmayan 14 hastanın 5’inde(%35.7) KVS dışı 

ek anomali saptanmıştır. Bu 14 hastanın 4’ünde(%28.57) ise ek KKH vardır. 

Antenatal DORV tanısı alan ve kromozom anomalisi tanısı almamış hastaların 

7’sinde(%50) ise ek anomali yoktur. Bu 7 hastanın 1inde situs inversus totalis 

görülmüş, 1 inde ise Taussig-Bing alt tipi izlenmiştir.  Izole DORV saptanan hastaların 

%71’i(n=5) canlı doğum ile sonuçlanmıştır. Canlı doğan toplam 11 bebeğin 3’ü 

(%27.2) yenidoğan döneminde kaybedilmiştir.  

DORV (16)

Kromozom 
Anomalisi

Var (2) (%12.5)

Canlı doğum(1)

Trizomi 13 
(Diyafram 

hernisi)

Sonlandırma (1)

Trizomi 18

Yok/Bilinmiyor 
(14) (%87.5)

Ek Anomali

KVS dışı (5)
(%35.7)

Canlı doğum(3)
Sonlandırma

(1)

İntrauterin ex 
(1)

KKH (4) 
(%28.57)

Canlı doğum(3) Sonlandırma (1) 

Yok (7) (%50)

Canlı doğum(5) 
(%71.4)

Sonlandırma(2) 
(%28.6)
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Şekil 4.10. Hipoplastik sağ kalp sendromu gebelik sonuçları 

 

Hipoplastik sağ kalp sendromu tanısı olan hastaların sınıflaması Şekil 4.10’da 

görülmektedir. Kormozom anomalisi saptanan 1 hastada Trizomi 18 sendromu tanısı 

konmuştur. Kromozom anomalisi saptanmayan hastalarda KVS dışı ek anomali 

izlenmemiştir. Kromozom anomalisi saptanmayan 14 hastanın 3’ünde (%21.42) 

pulmoner atrezi saptanmıştır, bu hastaların ikisine septal defektler eşlik etmektedir. 

Bu 14 hastanın 8’inde (%57.14) ise triküspit atrezi vardır, bu 8 hastanın beşinde 

pulmoner stenoz, birinde TGA ve ikisinde VSD saptanmıştır. Canlı doğan toplam 10 

bebeğin 3’ü (%30) yenidoğan döneminde kaybedilmiştir. 

HRHS (15)

Kromozom 
Anomalisi

Var (1)

(%6.66)

Canlı doğum(1)

Trizomi 18 (Sol 
diyafram hernisi, 

RockerBottom 
Feet)

Yok/Bilinmiyor (14)
(%93.33)

HRHS+Triküspit atrezi(8) (%57.14)

Canlı doğum(5)

(%62.5)

Sonlandırma (3) 

(%37.5)

HRHS+Pulmoner stenoz(2) (%14.28)

Canlı doğum(2)

HRHS (1) (%7.14)

Canlı doğum(1)

HRHS+Pulmoner atrezi(3) (%21.42)

Canlı doğum(1) 
(%33.3)

Sonlandırma(2) 
(%66.6)
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Şekil 4.11. Triküspit atrezi/displazi/stenoz gebelik sonuçları 

 

Triküspit anomali tanısı olan hastaların sınıflaması Şekil 4.11’da 

görülmektedir. Kormozom anomalisi saptanan 1 hastada Trizomi 18 sendromu tanısı 

konmuştur. Kromozom anomalisi saptanmayan 15 hastanın 1’inde (%6.66) KVS dışı 

ek anomali saptanmıştır. Bu 15 hastanın 14’ünde (%93.33) ise ek KKH vardır. Ek KKH 

saptanan hastaların beşinde HRHS, dördünde pulmoner stenoz, üçünde VSD, 

ikisinde TGA ve birinde AVSD eşlik etmektedir.  Bu 14 hastaların %78.6’sı(n=11) canlı 

doğum ile sonuçlanmıştır.  Canlı doğan toplam 13 bebeğin 3’ü (%23) yenidoğan 

döneminde kaybedilmiştir.  

Triküspit Anomali 
(16)

Kromozom 
Anomalisi

Var (1)

(%6.25)

Canlı doğum(1)

Trizomi 18 (Sol 
diyafram hernisi, 

RockerBottom 
Feet)

Yok/Bilinmiyor (15)
(%93.75)

KVS dışı ek anomali(1)

(%6.66)

Canlı doğum(1)

(nazal kemik hipoplazisi)

KVS dışı ek anomali yok(14) 
(%93.33)

Canlı doğum(11) 
(%78.6)

Sonlandırma(3) 
(%21.4)



69 

 

Tablo 4.9. KKH’larının Prenatal USG, Postnatal USG ve Otopsi ile tanı oranları 
 

Tablo 4.9’da prenatal ve postnatal KKH tanılarının verileri görülmektedir. Bu 

tabloda karşılaştırma yapılabilmesi amacıyla sadece postnatal tanılarına ulaşılabilen 

hasta grubu özetlenmiştir(grup1 ve grup2). Toplam 170 hasta bu grupta yer 

almaktadır, bu hastalardan postnatal tanı 21 hastada otopsiyle kalan 149 hastada 

ise transtorasik ekokardiyografi ile konulmuştur. Prenatal ve postnatal tanı alan 

KKHlar aşağıda özetlenecektir. 

Tabloda prenatal ASD tanısı 2 kez raporlanmıştır, postnatal 38 hastada tanı 

konulmuştur. ASD en sık tanı konulan 2. KKH olarak saptanmıştır. En sık tanı 

VSD(n=42) olarak saptanmıştır. 

 Fetal 
Ekokardiyografi 

Postnatal 
Ekokardiyografi 

Otopsi 

ASD 2 37 1 

VSD 32 39 3 

AVSD 8 5 2 

Pulmoner Stenoz/Displazi 15 18 1 

Tetralogy of Fallot 16 11 0 

Pulmoner Atrezi 5 12 1 

Aort Koarktasyonu 21 20 1 

Aort Stenozu 8 7 1 

Aortik Ark Anomalileri 5 6 0 

HLHS 20 14 4 

D-TGA 22 21 0 

L-TGA 0 2 0 

DORV 14 13 5 

DOLV 0 0 1 

Trunkus Arteriosus 5 2 1 

HRHS 13 11 3 

Ebstein Anomalisi 6 2 1 

Triküspit 
Atrezi/Stenoz/Displazi 

15 
14 1 

Kardiyak Tümör 7 5 1 

Atriyal izomerizm 6 4 3 

Kardiyomyopati 1 0 0 

Anormal Venöz Dönüş 3 6 0 

MAPCA 1 4 0 

Toplam  170 149 21 
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Prenatal hiç tanı almayan L-TGA (AV-VA diskordans) postnatal 2 hastada 

saptanmıştır. Bu hastalardan biri prenatal “HRHS,Trikuspit atrezi” olarak saptanmış 

ancak postnatal tanıda “L-TGA, Triküspit atrezi, HRHS,ASD, VSD” görülmüştür. Diğer 

hastada prenatal tanı “Atriyal İzomerizm, Situs ambigous transversus abdominalis” , 

postnatal tanı ise “L-TGA, Pulmoner atrezi, VSD, Situs inversus(izole levokardi)” 

olarak raporlanmıştır. 

Venöz dönüş anomalileri prenatal 3 hastada(3 tane PLSVC), postnatal 6 

hastada konulmuştur. Prenatal tanısı konulan her üç hastada PLSVC postnatal olarak 

doğrulanmıştır. Prenatal tanı alamayan hastalardan birinde PLSVC, birinde PAPVR ve 

son hastada TAPVR saptanmıştır. 

Major aortopulmoner kollateral arterler prenatal 1 hastada postnatal 4 

hastada saptanmıştır. Prenatal tanı alan hastada postnatal bu tanı 

doğrulanmamıştır. Postnatal tanı konulan hastaların 3ünde pulmoner atrezi ve VSD 

eşlik ederken birinde TGA ve VSD eşlik etmektedir. 

Tablo 4.10. KKH’ların (postnatal tanılara göre) cerrahi ve hayatta kalım oranları 

 

 İlk 12 hf. 
içinde 
Preop 
kaybedilen 

İlk 12 hf. 
içinde 
Postop 
kaybedilen 

Geç 
dönem 
Postop 
kaybedilen 

Postop 
Halen 
hayatta 

Cerrahisiz 
takip 

Toplam 

AVSD - 2 (%40) 2 (%40) 1 (%20) - 5 

Pulmoner 
Stenoz/Displazi 

- 1 (%5.9) 2 (%11.76) 13 
(%76.5) 

1 (%5.9) 17 

Tetralogy of Fallot - 1 (%9.1) - 9 (%81.8) 1 (%9.1) 11 

Pulmoner Atrezi 2 (%16.6) 1 (%8.3) 1 (%8.3) 8 (%66.6) - 12 

Aort Koarktasyonu - 2 (%10.5) 3 (%15.8) 9 (%47.3) 5 (%26.3) 19 

Aort Stenozu 1 (%14.3) 1 (%14.3) 2 (%28.6) 3 (%42.8) - 7 

HLHS 7 (%50) 4 (%28.6) 1 (%7.1) 2 (%14.3) - 14 

D-TGA 1 (%4.7) 4 (%19) 1 (%4.7) 15 
(%71.4) 

- 21 

L-TGA - - - 2 (%100) - 2 

DORV 2 (%14.3) 4 (%28.6) 2 (%14.3) 5 (%35.7) 1 (%7.1) 14 

Trunkus Arteriosus 1 (%50) - - - 1 (%50) 2 

HRHS - 1 (%10) 1 (%10) 8 (%80) - 10 

Ebstein Anomalisi - - - - 2 (%100) 2 

Triküspit 
Atrezi/Stenoz/Displazi 

1 (%7.1) 1 (%7.1) 1 (%7.1) 9 (%64.3) 2 (%14.3) 14 

Atriyal izomerizm 2 (%40) 1 (%20) - 1 (%20) 1 (%20) 5 

Toplam  17 (%11) 23 (%14.8) 16 (%10.3) 85 
(%54.8) 

14 (%9) 155 
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Tablo 4.10’da canlı doğan KKH’lı bebeklerin cerrahi ve hayatta kalım verileri 

görülmektedir. Cerrahi şansı bulamadan ilk 12 hafta içerisinde kaybedilen 

bebeklerin en çok görüldüğü gruplar HLHS (%50, 7/14), trunkus arteriosus (%50, 

1/2) ve atriyal izomerizm (%40, 2/5) gruplarıdır. Cerrahi girişime rağmen ilk 12 hafta 

içerisinde kaybedilen bebeklerin en çok izlendiği gruplar ise AVSD (%40, 2/5), HLHS 

(%28.6, 4/14), DORV (%28.6, 4/14), atriyal izomerizm (%20, 1/5) ve D-TGA (%19, 

4/21) olarak saptanmıştır. Cerrahi sonrası en yüksek sağkalım ile takip edilen gruplar 

L-TGA( %100, 2/2), TOF (%81.8, 9/11) ve HRHS (%80, 8/10) olarak saptanmıştır. 

Şekil 4.12. AVSD postnatal tanı sonuçları 

 

AVSD tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 4.12’de 

görülmektedir. 5 hastada (%62.5) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 8 hastanın 

1 tanesinde postnatal sol atriyal izomerizm tanısı konmuştur, tanı yanlış olmamakla 

beraber kompleks bir anomali tanısı konulamamıştır. Bu hastaların 2’sinde (%25) ise 

postnatal olarak farklı KKH tanımlaması yapılmıştır. Bu hastalardan birinde prenatal 

tanı “Aort Koarktasyonu, AVSD ve PLSVC” iken postnatal incelemede sadece 

“PLSVC” görülmüştür. Diğer hastada ise tanımlanan AVSD kendisinden çok daha 

farklı nedenselliği ve prognozu olan “ASD ve VSD” olarak raporlanmıştır. 

AVSD (8)

Tanı doğrulanmış (5)
(%62.5)

Tanı kendisini 
kapsayan bir anomali 
içerisinde yer alıyor 

(1) (%12.5)

Sol atriyal izomerizm

Tanı yanlış  (2) (%25)
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Şekil 4.13. Ebstein anomalisi postnatal tanı sonuçları 

 

Prenatal ebstein tanısı 6 kez, postnatal ebstein tanısı 3 kez konulmuştur. 

Ebstein anomalisi tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 4.13’de 

görülmektedir. 3 hastada (%50) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir, prenatal tanı 

alamamış ebstein anomalisi hastası bulunmamaktadır. 6 hastanın 1 tanesinde 

postnatal HRHS tanısı konmuştur, 1 tanesinde postnatal pulmoner stenoz tanısı 

konmuştur ve son hastada postnatal triküspit displazi tanısı konmuştur.  

Ebstein 
Anomalisi (6)

Tanı 
doğrulanmış (3)

(%50)

Tanı yanlış  (3)
(%50)

HRHS(1)
Pulmoner 
stenoz(1)

Triküspit 
displazi(1)
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Şekil 4.14. Pulmoner stenoz/displazi postnatal tanı sonuçları 

Pulmoner kapak anomalisi tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 

4.14’de görülmektedir. 9 hastada (%60) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir, 

bunlardan bir tanesi APVS’dir. 15 hastanın 3 tanesinde(%20) postnatal tanı stenoz 

değil atrezi olarak raporlanmıştır. 2 hastada(%13.3) ise pulmoner stenoza 

rastlanmamıştır. 8 hastada prenatal pulmoner stenoz tanısı konulmamasına rağmen 

postnatal olarak bu tanı raporlanmıştır. Bu 8 hastanın 4’ünde TGA, 2’sinde DORV, 

1’inde TOF ve 1’inde Ebstein anomalisi prenatal tanıları mevcuttur. 

 

Pulmoner 
anomali (15)

Tanı 
doğrulanmış (9)

(%60)

Tanı Pulmoner 
Atrezi(3) (%20)

Tanı yanlış  (2)
(%13.33)

DORV (2)
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Şekil 4.15. TOF postnatal tanı sonuçları 

TOF anomalisi tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 4.15’de 

görülmektedir. 11 hastada (%68.75) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 16 

hastanın 2 tanesinde(%12.5) postnatal tanı tof değil “DORV+ Pulmoner stenoz” 

olarak raporlanmıştır. 3 hastada(%13.3) ise sadece VSD tanısı konulmuştur. 

Postnatal tan konulan 11 hastanın hepsi daha önce fetal hayatta bu tanıyı almıştır. 

 

TOF(16)

Tanı doğrulanmış 
(11) (%68.75)

Tanı 
DORV+Pulmoner 
stenoz(2) (%12.5)

Tanı yanlış  (3)
(%18.75)

VSD (3)
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Şekil 4.16. Pulmoner atrezi postnatal tanı sonuçları 

 

Prenatal pulmoner anomalisi tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması 

Şekil 4.16’da görülmektedir. 2 hastada (%40) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 

5 hastanın 2 tanesinde(%40) postnatal tanı pulmoner atrezi değil triküspit 

atrezi/displazi olarak raporlanmıştır. Bu iki hastada da HRHS tanısı hem prenatal 

hem postnatal olarak bulunmaktadır. 11 hastada ise prenatal pulmoner atrezi tanısı 

saptanmamasına rağmen postnatal olarak bu tanı konulmuştur. Bu 11 hastanın 

5’inde prenatal olarak pulmoner stenoz, triküspit stenoz ve/veya HRHS 

bulunmaktadır. Kalan hastaların ikisinde trunkus arteriosus, birinde rabdomiyom, 

birinde non-compaction kardiyomyopati, birinde atriyal izomerizm ve birinde HLHS 

prenatal tanıları konulmuştur. 

  

Pulmoner atrezi(5)

Tanı doğrulanmış (2)
(%40)

Tanı HRHS+Triküspit 
atrezisi/displazisi(2) 

(%40)
Tanı HRHS(1)
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Şekil 4.17. VSD postnatal tanı sonuçları 

Prenatal ventriküler septal defekt tanısı alan hastaların postnatal 

doğrulanması Şekil 4.17’de görülmektedir. 18 hastada (%58) tanı postnatal olarak 

kesinleştirilmiştir. 31 hastanın 6 tanesinde(%18.75) postnatal tanı kendisini 

kapsayan başka bir anomali içerisinde yer almaktadır. 8 hastada ise prenatal VSD 

tanısı saptanmasına rağmen postnatal olarak bu tanı konulmamıştır.  

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni VSD tanısı alan 24 hasta 

bulunmaktadır. Bu hastaların 9’unda prenatal tanı VSD’yi içeren daha kompleks bir 

anomalidir. Kalan 15 hastada tanı prenatal olarak konulamamıştır. Bu 15 hastanın 

6’sında HRHS ve/veya triküspit atrezi bulunmaktadır. 7 hastada tek tanı TGA, 1 

tanesinde “TGA, HRHS, Triküspit atrezi” raporlanmıştır. Kalan 2 hastada ise prenatal 

olarak sadece aort koarktasyonu tanısı verilmiştir. 

VSD(32)

Tanı doğrulanmış (18)
(%56.25)

Tanı kendisini 
kapsayan bir anomali 
içerisinde yer alıyor 

(6) (%18.75)

DORV(4) (%66.6) DOLV(1) (%16.6) AVSD(1) (%16.6)

Tanı postnatal 
doğrulanmamış (8) 

(%25)
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Şekil 4.18. Aort stenozu postnatal tanı sonuçları 

 

Prenatal aort stenozu tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 

4.18’de görülmektedir. 6 hastada (%75) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 2 

hastada (%25) prenatal aort stenozu tanısı saptanmasına rağmen postnatal olarak 

bu tanı konulmamıştır.  

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni aort stenozu tanısı alan 2 hasta 

bulunmaktadır. Bu 2 hastada prenatal tanı konulamamıştır. 

Aort 
Stenozu(8)

Tanı 
doğrulanmış (6)

(%75)

Tanı yanlış(2) 
(%25)
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Şekil 4.19. Aort koarktasyonu postnatal tanı sonuçları 

 

Prenatal aort koarktasyonu tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması 

Şekil 4.19’da görülmektedir. 15 hastada (%71.42) tanı postnatal olarak 

kesinleştirilmiştir. 21 hastanın 1 tanesinde (%4.76) postnatal tanı kendisini kapsayan 

başka bir anomali içerisinde yer almaktadır. 4 hastada prenatal aort koarktasyonu 

tanısı saptanmasına rağmen postnatal olarak bu tanı konulmamıştır. 1 hastada ise 

koarktasyon değil ark anomalisi tanısı verilmiştir. 

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni aort koarktasyonu tanısı alan 6 

hasta bulunmaktadır. Bu hastaların 4’ünda prenatal tanı aort koarktasyonunu da 

kapsayan HLHS olarak verilmiştir.1 hastada prenatal tanı “TGA, HRHS, Triküspit 

atrezi” olarak verilmiştir. Kalan 1 hastada ise prenatal tanı konulamamıştır. 

Aort 
Koarktasyonu(21)

Tanı doğrulanmış (15)
(%71.42)

Tanı kendisini 
kapsayan bir 

anomali içerisinde 
yer alıyor (1) (%4.76)

HLHS (1)

Tanı yanlış(4) 
(%19.04)

Tanı aortik ark 
anomalisi(1) (%4.76)
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Şekil 4.20. Hipoplastik sol kalp sendromu postnatal tanı sonuçları 

 

Prenatal HLHS tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 4.20’de 

görülmektedir. 14 hastada (%70) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 20 hastanın 

1 tanesinde (%5) postnatal tanı kendisini kapsayan başka bir anomali içerisinde yer 

almaktadır. 4 hastada prenatal HLHS tanısı saptanmasına rağmen postnatal olarak 

aort koarktasyonu tanısı verilmiştir. 1 hastada ise HLHS değil HRHS tanısı verilmiştir. 

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni HLHS tanısı alan 4 hasta 

bulunmaktadır. Bu hastaların 2’sinde prenatal tanı DORV olarak verilmiştir.1 hastada 

prenatal tanı rabdomiyom olarak verilmiştir. Kalan 1 hastada ise prenatal tanı aort 

koarktasyonudur. 

 

HLHS (20)

Tanı doğrulanmış 
(14) (%70)

Tanı kendisini 
kapsayan bir 

anomali içerisinde 
yer alıyor (1) (%5)

Atriyal izomerizm 
(1)

Tanı yanlış(1) (%5)

HRHS(1)

Tanı aort 
koarktasyonu (4) 

(%20)
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Şekil 4.21. D-TGA postnatal tanı sonuçları 

 

Prenatal D-TGA tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 4.21’de 

görülmektedir. 21 hastada (%95.45) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 22 

hastanın 1 tanesinde (%4.55) postnatal tanı “DORV, pulmoner stenoz” olarak 

verilmiştir.  

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni D-TGA tanısı alan hasta 

bulunmamaktadır.  

D-TGA (22)

Tanı 
doğrulanmış 
(21) (%95.45)

Tanı yanlış(1) 
(%4.55)

DORV+ 
Pulmoner 
Stenoz (1)



81 

 

Şekil 4.22. Çift çıkımlı sağ ventrikül postnatal tanı sonuçları 

 
 

Prenatal DORV tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 4.22’de 

görülmektedir. 11 hastada (%78.57) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 14 

hastanın 3 tanesinde (%21.42) postnatal tanı farklıdır. Bu 3 hastanın 1 tanesinde 

postnatal olarak aort koarktasyonu ve VSD tanısı verilmiştir. 1 hastada sadece ASD 

saptanmıştır, 1 hastada ise HRHS ve pulmoner atrezi tanısı verilmiştir. 

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni DORV tanısı alan 7 hasta 

bulunmaktadır. Bu hastaların 2’sinde prenatal tanı HRHS+VSD, 2’sinde TOF olarak 

verilmiştir. Kalan 3 hastada VSD bileşeni raporlanmıştır.  

DORV (14)

Tanı 
doğrulanmış 
(11) (%78.57)

Tanı yanlış(3) 
(%21.42)

Aort koarktasyonu+ 
VSD (1)

ASD (1)
HRHS+ Pulmoner 

atrezi (1)
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Şekil 4.23. Trunkus arteriosus postnatal tanı sonuçları 

 

Prenatal trunkus arteriosus tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması 

Şekil 4.23’de görülmektedir. 3 hastada (%60) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 

5 hastanın 2 tanesinde (%40) postnatal tanı farklıdır. Bu 2 hastanın ikisinde de 

postnatal olarak “Pulmoner atrezi, VSD, MAPCA”  tanısı verilmiştir.  

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni trunkus arteriosus tanısı alan 

hasta bulunmamaktadır.  

Trunkus 
arteriosus (5)

Tanı 
doğrulanmış (3)

(%60)

Tanı yanlış(2) 
(%40)

Pulmoner atrezi, VSD, MAPCA 
(2)
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Şekil 4.24. Hipoplastik sağ kalp sendromu postnatal tanı sonuçları 

 

Prenatal HRHS tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 4.24’de 

görülmektedir. 9 hastada (%69.23) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 13 

hastanın 2 tanesinde (%15.38) postnatal tanı HRHS bileşeni olan triküspit ve/veya 

pulmoner anomalidir. 2 hastada prenatal HrHS tanısı saptanmasına rağmen 

postnatal olarak normal ve DORV tanısı verilmiştir.  

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni HLHS tanısı alan 5 hasta 

bulunmaktadır. Bu hastaların 1’inde prenatal tanı DORV+Pulmoner stenoz olarak 

verilmiştir.1 hastada prenatal tanı rabdomiyom olarak verilmiştir. 1 hastada 

prenatal tanı HLHS olarak verilmiştir. 1 hastada prenatal tanı Ebstein anomalisi 

olarak verilmiştir.  Kalan 1 hastada ise prenatal tanı Triküspit atrezi ve pulmoner 

stenozdur. 

HRHS (13)

Tanı 
doğrulanmış (9)

(%69.23)

Tanı yanlış(2) 
(%15.38)

Normal (1) DORV (1)

Tanı 
Triküspit/Pulmoner 
atrezi (2) (%15.38)
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Şekil 4.25. Triküspit anomali postnatal tanı sonuçları 

 

Prenatal triküspit anomali tanısı alan hastaların postnatal doğrulanması Şekil 

4.25’de görülmektedir. 109 hastada (%66.6) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 

15 hastanın 3 tanesinde (%20) postnatal tanı bir başka sağ kalp anomalisi olan 

pulmoner kapak anomalisidir. 2 hastada prenatal triküspit anomali tanısı 

saptanmasına rağmen postnatal olarak normal ve DORV tanısı verilmiştir.  

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni triküspit anomali tanısı alan 5 

hasta bulunmaktadır. Bu hastaların 4’ünde prenatal tanı  HRHS ve/veya pulmoner 

stenoz/atrezi olarak verilmiştir. Kalan 1 hastada ise prenatal tanı Ebstein 

anomalisidir.  

Triküspit 
anomali (15)

Tanı 
doğrulanmış 
(10) (%66.6)

Tanı yanlış(2) 
(%13.3)

Normal (1) DORV (1)

Tanı Pulmoner 
atrezi/stenoz (3) 

(%20)
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TARTIŞMA 

5.1 Konjenital Kalp Hastalıkları (KKH) 

Prenatal tanı metodlarının gelişmesi ile konjenital anomalilerin tanısı 

artmaktadır. Konjenital Kalp Hastalıkları (KKH) en sık görülen doğum anomalileridir 

(1, 2). Prenatal dönemde herhangi bir KVS anomalisinin saptanması; anomalinin 

olası nedenini, prognozunu, yönetimini belirlemek açısından oldukça önemlidir. Bu 

nedenle fetal kalp hastalığı taraması, günümüzde rutin fetal anomali taraması içinde 

çok önemli bir yer tutmaktadır. Konjenital kalp hastalığının (KKH) doğum öncesi 

saptanmasının önemi yaygın olarak kabul edilmesine rağmen fetal kalp hastalığı 

taraması, fetal ultrasonografinin en zorlu yönlerinden biri olmaya devam 

etmektedir(15). 

Fetal kalp hastalığı taramasında ultrasongorafi en başta gelen ve en sık 

kullanılan yöntemdir, ancak, 3 boyutlu ve 4 boyutlu ekokardiyografi, manyetik 

rezonans görüntüleme ve fetal elektrokardiyografi ve manyetokardiyografi gibi 

alternatif teknolojiler de mevcuttur(15). Bizim çalışmamızda da hastaların KKH 

tanıları fetal ultrasonografi ile konulmuştur. Çalışmamızda canlı doğum olan 

hastaların postnatal tanıları ise yine ultrasonografi teknolojisi olan ekokardiyografi 

ile konulmuştur. Gebelik sonlandırması yapılan hastalarda tanılar var ise otopsi 

raporlarından toplanmıştır.  

En sık konulan tanı Guangdong Konjenital Kalp Hastalığı Kaydı (GRCHD), 

Avrupa Konjenital Anomaliler Kaydı (EUROCAT) ve Hoffman'ın incelemesine 

bakıldığında ventriküler septal defektler ve onu takiben atriyal septal defektler 

olarak görülmektedir(75, 76, 77). Bizim çalışmamızda da prenatal tanılarda VSD’ler 

KKH’ların %20,61 ini oluşturarak en sık tanı konan anomali olmuştur, %12,37 ile 

ikinci en sık tanı hipoplastik sol kalp sendromu olmuştur. Postnatal tanılar da hesaba 

katıldığında ise literatürle uyumlu olarak VSD’yi en sık ASD takip etmektedir. 

Geleneksel karyotipleme ile canlı doğumlarda tüm KKH'ların %10-15'inden 

sorumlu olan kromozomal anormallikleri saptanabilir.(260, 261). Bunların çoğu 
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anöploidi olup, çoğunluğu trizomi 21, 13 ve 18 ve monozomi X oluşturur(200). Bu 

grup içinde, trizomi 21 vakaların yaklaşık yarısını oluşturan en yaygın nedendir(261). 

Anormal kardiyak ultrason bulguları olan fetüslerde karyotip anormalliklerinin sıklığı 

daha da yüksektir ve çoğu seride %30-40 aralığında olduğu tahmin edilmektedir(80, 

96, 262, 263, 264, 265, 266). Yüksek riskli gruplarda bu oran %56 seviyesine karadar 

çıkabilmektedir(267, 268). Bu nedenle fetal KVS anomalisi saptanan gebeliklere 

karyotip analizi yapılması gerekebilmektedir. Bizim çalışmamızdaki 194 hastanın 

52’sinde(%26,8) karyotip analizi uygulanmıştır ve bu 52 hastanın 14’ünde(%26,92) 

kromozomal anomali saptanmıştır, bu oran literatürde bildirilen oranlarla 

uyumludur(80, 260, 265). 14 hastanın 10’unda(%71,42) literatür ile uyumlu olarak 

anöploidi (trizomi 21, 13 ve 18 ve monozomi X) saptanmıştır. Bu grubun 5’inde(%50) 

ise yine literatür ile uyumlu olarak trizomi 21 saptanmıştır. Karyotip analizi yapılan 

hastalar ele alındığında en sık karyotip anomalisi ile ilişkili KKH’ları AVSD (%50), TOF 

(%42,85), DORV (%40) ve VSD’dir (%44,4). Çalışmamızda karyotip anomalisi 

saptanan VSD’ler özel olarak incelendiğinde tamamında ekstrakardiyak anomali 

eşlik etmektedir. 

KKH'lı fetüslerde ekstrakardiyak anomalilerin değerlendirilmesi, gebelik ve 

doğum sonrası yönetim kararlarını almada önemlidir. KKH'lı bebeklerde vakaların 

%30-37 kadarında ek KVS dışı anomaliler olabilir(80, 96). Tüm organ sistemleri 

etkilenebilir ve ekstrakardiyak bir anomalinin varlığı yenidoğan bakımı üzerinde 

önemli bir etki yaratabilir. Örneğin KKH ile ilişkili majör anormalliklerden olan; 

konjenital diyafragma hernisi, böbrek anomalileri, omfalosel, bağırsak atrezisi, 

transözofageal fistül veya merkezi sinir sistemi anormallikleri ebeveynlerin 

hamileliği sürdürme kararlarını veya doğum sonrası bakım planını etkileyebilir. Fetal 

kardiyak anomalilerin diğer ekstrakardiyak anomalilerle sık birlikteliği, KKH olduğu 

tespit edilen fetüslerde diğer tüm fetal yapıların kapsamlı ve ayrıntılı bir ultrason 

muayenesini gerektirir(96, 269, 270). Çalışmamızda %15,46 hastada (30/194) KVS 

dışı anomaliye rastlanmıştır. Bunlar arasında en sık anomaliler ekstremite ve iskelet 

sisteminde (n=8, %26,6) ve kraniyofasiyal bölgede (n=7, %23,3) saptanmıştır. 

Ventriküler septal defektler ve triküspit atrezisi sıklıkla diğer anomalilerle 
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ilişkilendirilirken, d-TGA ve PA/IVS gibi diğer KKH lezyonları daha sıklıkla izole izlenir. 

Çalışmamızda trunkus arteriosus (%66,6), aortik ark anomalileri (%40), DORV 

(%37,5), Aort koarktasyonu (%29,05), TOF (%27,8), AVSD (%22,3) ve VSD (%15) en 

sık KVS dışı anomaliler olarak tespit edilmiştir. Literatürle uyumlu olarak pulmoner 

atrezi ve D-TGA saptanan hastalarda KVS dışı anomali saptanmamıştır. 

5.2 Atriyal septal Defektler (ASD) 

Fossa ovalis (sekundum) tipindeki atriyal septal defektler de teşhis fetal 

ultrasonografide zordur, doğuma kadar kapanabilir ve doğumdan sonra çoğunlukla 

müdahale gerektirmez. Bu nedenlerle sonografi sırasında doktor tarafından 

araştırılması ve raporlanması az olabilir. Postnatal incelemelerde pek çok bebekte 

soldan sağa küçük bir şant bulunan patent foramen ovale vardır ve bunların dahil 

edilmesi postnatal tespit edilen ASD insidansını artıracaktır. Bu sebeplerle 

çalışmamızda ASD raporlanması prenatal olarak daha az saptanmış olabilir. 

5.3 Ventriküler Septal Defektler (VSD) 

Ventriküler septal defektler (VSD), konjenital kalp anomalilerinin yaklaşık 

%30-40’ını oluşturur ve en sık KKH sayılabilir(3, 74, 75, 76, 77).  Prenatal 

ultrasonografi ile VSD tanısı alan fetüslerin %33-47'sinde kromozomal anormallikler 

tespit edilebilir(79, 80, 81). Çalışmamızda VSD hastaların %20,61’inde tespit 

edilmiştir. VSD’nin doğal olarak bir parçası olduğu TOF, çift çıkımlı ventrikül ve 

trunkus arteriosus gibi kardiyak anomaliler de katılırsa %41,23(80/194) oranında 

tespit edilmiştir. Çalışmamızda VSDli hastaların 9’unda genetik inceleme yapılmış ve 

%44(4/9) hastada anomali tespit edilmiştir. 

Postantal tanılarına ulaşılabilen gruplar incelendiğinde (grup1 ve grup2), 

çalışmamızdaki 32 hastanın 8’inde(%25) prenatal VSD tanısı saptanmasına rağmen 

postnatal olarak bu tanı konulmamıştır. Bunun sebebi görüntüleme ventriküler 

septuma nispeten paralel yapıldığında yaygın olarak görülen ve VSD'yi taklit eden 

drop-out görüntüsü olabilir. Aynı zamanda VSD'nin en yaygın tiplerinin (musküler 

trabeküler ve membranöz) doğum öncesi veya doğum sonrası kendiliğinden 
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kapandığı bilinmektedir(79). Bunun yanında %35,7 hastada (15/42) ventriküler 

septal defekt için prenatal tanı konulmamıştır. Bu 15 hastanın 6’sında HRHS ve/veya 

triküspit atrezi bulunmaktadır. 7 hastada tek tanı TGA, 1 tanesinde “TGA, HRHS, 

Triküspit atrezi” raporlanmıştır. Fonksiyonel tek ventrikül yapılarında VSD 

değerlendirmesi normalden daha güçtür, prenatal tanı verilememesinin sebebi bu 

olabilir.  Aynı zamanda küçük ve subarteryel VSD’lerin fetal ultrasonografi ile tanısı 

zordur.  

5.4 Atriyoventriküler Septal Defektler (AVSD) 

Atriyoventriküler kanal (AVC) defektleri 19-34:100.000 sıklıkla görülürler(75, 

76, 77). Tüm konjenital kardiyak malformasyonların %3-15'ini oluştururlar(78, 80, 

95, 96). Çalışmamızda AVSD hastaların %4,63’ünde(9/194) tespit edilmiştir.  

AVC defektleri, sıklıkla ekstrakardiyak anomalilerle (%75) ve trizomi 21 ile 

ilişkilidir(96, 103, 104, 105).  Çalışmamızda AVSDli hastaların 5’inda genetik 

inceleme yapılmış ve %60(3/5) hastada anomali tespit edilmiştir. Saptanan genetik 

anomalilerin tamamı trizomi 21’dir. Genetik anomali saptanmayan 6 hastanın 

2’sinde ise ekstra kardiyak anomaliler bulunmaktadır ve 1 başka hastada postnatal 

atriyal izomerizm saptanmıştır. Bulgularımızın literatürle uyumlu olarak AVSD’nin 

yüksek oranda ekstrakardiak anomaliler ve trizomi 21 ile beraber seyrettiğini 

gösterdiği söylenebilir. 

5.5 Pulmoner Stenoz/Displazi 

Pulmoner stenoz 4-7:10.000 sıklıkla görülür (75, 76, 77). Konjenital kalp 

hastalıklarının %7-10'unu oluşturur(78, 214, 271). Çalışmamızda intrauterin 

saptanan kalp hastalıklarının %8,76’sini(17/194) oluşturmaktadır.  

Pulmoner stenoz çoğunlukla genetik ilişkili değildir(80). Çalışmamızda 

hastaların %17,65’inde(3/17) genetik analiz yapılmıştır. Prenatal pulmoner 

stenoz/displazi tanısı alan hastaların hiçbirinde karyotip anomalisi saptanmamıştır.  
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Tanı alan 2 hastada (%13,3, DORV+PS, VSD+PS) postnatal pulmoner stenoza 

rastlanmamış ve sadece DORV tanısı raporlanmıştır. Bunun nedeni intrauterin 

hayatta geniş VSD nedeniyle sağ ventrikül atımının normalin aksine direkt olarak 

aorta geçmesi ve bu nedenle relatif olarak aortun pulmoner anuluse göre daha 

geniş olması olabilir. Aynı zamanda her biri ayrı anomaliler olmakla beraber TOF, 

VSD+PS ve DORV arasında örtüşen alanlar bulunmaktadır. 8 hastada prenatal 

pulmoner stenoz tanısı konulmamasına rağmen postnatal olarak bu tanı 

raporlanmıştır. Bu 8 hastanın 4’ünde TGA, 2’sinde DORV, 1’inde TOF ve 1’inde 

Ebstein anomalisi prenatal tanıları mevcuttur. Çalışmamızda postnatal doğrulanmış 

TGA’ların %30,43’ünde(7/23) herhangi bir sağ kalp obstruksiyonu eşlik etmektedir, 

ancak sol kalp obstruktif lezyonuna rastlanmamıştır. Fetal hayatta sağ ventrikül 

dominansı mevcuttur, TGA’lı hastalar ele alındığında bu durumun anormal yerleşimli 

pulmoner arter için daha az kan akışı yarattığı ve bu nedenle damar gelişiminde 

kısıtlanma olduğu akla gelen fikirlerden sadece birisidir. Aynı mantık  ve daha önce 

açıklanan sağ ventrikül kan çıkışının yeni fizyolojik akımı ile prenatal “DORV” ve 

postnatal “DORV+Pulmoner stenoz” tanısı alan 2 hasta açıklanabilir. Prenatal DORV 

tanısı alan hastaların pulmoner kan akımın azalmasının postnatal olarak kendisini 

pulmoner damarlarda daralma olarak göstermiş olduğu düşünülebilir. TOF ve 

Ebstein anomalisi tanısı alan hastalarda ise sağ kalp obstrüksiyonunun prenatal 

olarak tanındığı savunulabilir. 

5.6 Fallot Tetralojisi (TOF) 

KKH ile doğan tüm bebeklerin yaklaşık %3-13'ünde Fallot tetralojisi(TOF) 

bulunur; bu, 3600'de bir veya her 10,000 canlı doğumda 2.8'e tekabül eder; erkek ve 

dişiler eşit olarak etkilenir(78, 80, 96, 171). Çalışmamızda TOF prenatal %9.27 

hastada (18/194) ve postnatal %6,47(11/170) hastada saptanmıştır. 

TOF sıklıkla trizomiler (21, 18, 13), kromozom 22q11.2'nin mikrodelesyonları 

gibi kromozomal anomaliler ile ilişkilidir. TOF bunların arasında en sık trizomi 21 ile 

ilişkilidir(80). Çalışmamızda genetik inceleme yapılan hastaların %42,85’inde(3/7) 

anomali saptanmıştır. Prenatal TOF tanısı alan hastaların %27,7’sinde(5/18) 
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ekstrakardiyak anomaliler saptanmıştır. Bu oran literatürde bildirilen oranlar (%17-

50) ile genel olarak uyumlu sayılabilir(96, 272, 273, 274). 

11 hastada (%68,75) tanı postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 16 hastanın 2 

tanesinde (%12,5) postnatal tanı TOF değil “DORV+ Pulmoner stenoz” olarak 

raporlanmıştır. Daha önce de bahsedildiği gibi TOF ve pulmoner stenozlu DORV 

tanıları arasında örtüşen yerler vardır. Bu nedenle aortik overridingin %50 kuralıyla 

bu iki hasta grubunun ayrılması yaygın bir klinik uygulamadır ve bu tipdeki DORV 

hastlarına Fallot tipi de denilmektedir. Bir grup klinisyen ise burada aortik-mitral 

fibröz sürekliliğin esas alınması gerektiğini savunur(205). Tanının değişmesi buradaki 

yakın ilişkiden kaynaklanabilir. 3 hastada (%13,3) ise sadece VSD tanısı konulmuştur. 

Fallot tetralojisi fetal hayatta triloji olarak görülür, yani sağ ventrikül hipertrofisi 

intrauterin hayatta nadiren izlenir. Pumoner stenoz değerlendirmesi sadece 

malalignment VSD tanısı alacak hastalarda yanlış tanıya yol açmış olabileceği gibi, 

postnatal pulmoner yatakta düşüşe geçen toplam damar direnci nedeniyle de 

pulmoner arter görece az olan dolgunluğundan kurtulmuş olabilir. Postnatal tanı 

konulan 11 hastanın hepsi daha önce fetal hayatta bu tanıyı almıştır. 

5.7 Pulmoner Atrezi 

Pulmoner atrezi 8-9:100.000 oranında görülür(75, 76, 77). Bir fetusta 

ventriküler septal defekt olup olmamasına göre tipik olarak iki tip pulmoner atrezi 

vardır. İntakt ventriküler septumlu pulmoner atrezi (PA-IVS) yaygın kabul gören bir 

tanıdır ve KKHların yaklaşık %1-3’ünde görülür(78). Ancak ventriküler septumlu 

pulmoner atrezi (PAVSD) tanısı tartışmaların olduğu bir konudur. Önceleri truncus 

arteriosus tip IV olarak adlandırılmıştır. Farklı bir hastalık mı yoksa Fallot 

Tetralojisinin (TOF) şiddetli bir formu mu olduğu hala tartışmalıdır, ancak PAVSD'nin 

görüldüğüne şüphe yoktur. TOF ve PAVSD'nin genel prezentasyonu arasındaki en 

büyük fark, TOF'ta normal pulmoner gövde ve arterlerin varlığıdır. İkinci bir belirgin 

fark, PAVSD'de majör aortopulmoner kollateral arterlerin (MAPCA) varlığıdır. Diğer 

bir dikkate değer fark, pulmoner kapak darlığının belirgin olduğu TOF'tan farklı 

olarak PAVSD'de pulmoner kapak atrezisinin varlığıdır. Bazı hekimler bu antiteyi 
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pulmoner atrezili TOF ve MAPCA olarak adlandırmayı daha doğru 

bulmaktadırlar(275). Çalışmamızda prenatal pulmoner atrezi tanısı %3.09 (6/194), 

postnatal doğrulanan pulmoner atrezi tanısı ise %7,64(13/170) olarak saptanmıştır.  

Çalışmamızda doğrulanmış hastalarda PA-IVS özel olarak alınırsa %4,7(8/170) 

oranında görülmüştür. 5 hastada (%2,94) ise pulmoner tatreziye VSD eşlik 

etmektedir. Literatür ile uyumlu şekilde PAVSD tanılı hastaların %60’ında(3/5) 

MAPCA eşlik etmektedir. Kalan iki hastadan biri L-TGA, diğeri ise DORV patolojisine 

sahiptir. 

 Pulmoner atrezili hastalar genellikle ekstrakardiyak anomaliler ve kromozom 

bozuklukları ile ilişkili değildir. Literatür ile uyumlu şekilde çalışmamızda prenatal ya 

da postnatal pulmoner atrezi tanısı alan hastalar arasında kromozomal anomali 

tanısı konulmamıştır. Doğrulanmış hastalardan 1’inde(%7,7) PUV/VUR eşlik 

etmektedir. 

 Prenatal tanı konulan 5 hastanın 2’sinde (%40) tanı postnatal olarak 

kesinleştirilmiştir. 5 hastanın 2 tanesinde (%40) postnatal tanı pulmoner atrezi değil 

triküspit atrezi/displazi olarak raporlanmıştır. Bu iki hastada da HRHS tanısı hem 

prenatal hem postnatal olarak bulunmaktadır. Son hastada is HRHS dışında tanı 

raporlanmamıştır ancak HRHS tipinde KKH’nın her zaman bir ek kardiyak 

malformasyonlar ile beraber olduğu bilinmektedir (75). Sağ kalp obstruktif 

anomalilerinin beraber görülebileceği ve patolojinin zaman içinde HRHS’ye 

evrilebileceği bilinmektedir. Prenatal tanı alan hastalarda bu süreçler beraber 

görülmüş olabilir. Aynı zamanda hipoplastik ventrikül patolojisinin AV ve VA 

bağlantıların fetal ultrasonografide incelemeyi zorlaştırdığı açıktır.  

Çalışmamızda merkezimizde konulan tanılar düşünüldüğünde 11 hastada 

prenatal pulmoner atrezi tanısı saptanmamasına rağmen postnatal olarak bu tanı 

konulmuştur. Bu 11 hastanın 5’inde prenatal olarak pulmoner stenoz, triküspit 

stenoz ve/veya HRHS bulunmaktadır. Daha önce bahsedildiği gibi pulmoner atrezi 

kritik pulmoner stenoz ile karışabilir ve darlık yaratan patolojiler zaman içerisinde 

ilerleyici özellik gösterebilir. Kalan hastaların ikisinde trunkus arteriosus 
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görülmüştür, her iki hastada da PAVSD ve MAPCA bulunduğundan bu durum 

KKH’ların raporlanmasında üzerinde anlaşılmış bir standart olamaması sebebiyle 

olabilir. Kalan hastaların birinde rabdomiyom, birinde non-compaction 

kardiyomyopati, birinde atriyal izomerizm ve birinde HLHS prenatal tanıları 

konulmuştur. Kardiyak tümörler akım yollarına bası yapabildiğinden pulmoner 

atreziyi bu yönden taklit edebilir, ancak intraventriküler kitle lezyonu bu hastada 

takipte yok olmuş ve koagulum olduğu düşünülmüştür. Hasta takibine dış merkezde 

devam etmiş ve prenatal pulmoner atrezi ile tanısı takip edilmiştir. Kalp yetmezliği 

tanısı alan hastada atriyoventriküler dilatasyona pulmoner atrezi sebep vermiştir, bu 

hastada pulmoner kapak ve arter dair raporda bilgi bulunmamaktadır, bu sebeple 

tanının gözden kaçtığı düşünülebilir. Atriyal izomerizm tanısı alan hastada büyük 

damar çıkışlarının yapısının trunkus arteriosus şeklinde olduğu not edilmiştir. Bu 

hastada postnatal tanıda “L-TGA+PAVSD” görülmektedir, daha önce bahsedildiği 

üzere PAVSD ve trunkus arteriosus arasında örtüşen alanlar vardır. HLHS tanısı alan 

hastada postnatal “HRHS+Pulmoner atrezi” görülmüştür, fonksiyonel tek ventrikül 

yapısı burada yanlış teşhis edilmiş görülmektedir. 

5.8 Aort Koarktasyonu 

Aort koarktasyonu, pediatrik popülasyondaki en yaygın doğumsal kalp 

kusurlarından biridir ve doğuştan kalp kusurları olan çocukların %5 ila %12'sini 

oluşturur(78, 161). Bizim çalışmamızda %10,92(21/194) sıklıkla saptanmıştır. 

Koarktasyonun erkek/dişi oranı 1.4:1 ila 3:1'dir(162). Çalışmamızda E/K oranı 

doğrulanmış hastalarda 2:1(14/7) olarak saptanmıştır. Trizomilerle sık ilişkili değildir, 

çalışmamızda da literatürle uyumlu olarak karyotip anomalileri ile ilişkili 

görülmemiştir.  

Aort koarktasyonu doğum öncesi saptanması zor kardiyak lezyonlardan 

biridir(163, 164). Çalışmamızda %19(4/21) hastada prenatal aort koarktasyonu tanısı 

saptanmasına rağmen postnatal olarak bu tanı konulmamıştır. Diğer taraftan 

bakıldığında ise postnatal 2 hastada aort koarktasyonu tanısı eklenmiştir. Bu 

hastalardan biri kompleks bir kardiyak anomaliyken (TGA, Triküspit atrezi, HRHS), 
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diğeri VSD’dir. Prenatal tanısı güç olan bu KKH için tanı oranının merkezimizde 

yüksek doğrulukla yapıldığı söylenebilir. 

5.9 Aort Stenozu 

Valvüler aort stenozu, konjenital kalp defektlerinin yaklaşık %3-12'sini 

oluşturur(4, 78). Bizim çalışmamızda uyumlu olarak %5,15(10/194) sıklıkla tespit 

edilmiştir. Bu oran doğrulanmış hastalarda %4,7(8/170)’dir. Konjenital aort kapak 

stenozu erkeklerde çok daha yaygındır ve cinsiyet oranı yaklaşık 4:1’dir(151, 152, 

153). Çalışmamızda doğrulanmış hastalarda aort stenozu görülen hastaların tamamı 

erkek cinsiyettedir(n=8). 

Valvar aort darlığı ekstrakardiyak yapısal veya genetik bozukluklar veya her 

ikisi ile ilişkili olabilir ancak çoğunlukla trizomiler ile ilişkili değildir(96, 160). 

Çalışmamızda aorts stenozu tanısı konulan hastalarda kromozomal anomaliye 

rastlanmamıştır. Bir hastada ise ekstrakardiyak anomaliler izlenmiştir ancak bu 

bhastada AVSD de eşlik etmektedir. 

Çalışmamızın tanı oranları değerlendirildiğinde %75(6/8) hastada tanı 

postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 2 hastada (%25) prenatal aort stenozu tanısı 

saptanmasına rağmen postnatal olarak bu tanı konulmamıştır. Diğer taraftan 

bakıldığında ise postnatal yeni aort stenozu tanısı alan 2 hasta bulunmaktadır. Aort 

stenozu daha önce bahsedildiği gibi gebelikte ilerleme gösterebilir. Postnatal 

konulan artmış tanıların nedeni bu olabilir. Prenatal yanlış tanı konulan her iki 

hastada da ASD tespit edilmiştir. Fetal hayatta bu ASD’nin sebep olabileceği atriyal 

soldan sağa şant nedeniyle sol ventrikül atım hacmi azalmış olabilir. Bu durum fetal 

ultrasonografide daralmış aort çapı ile stenozu taklit etmiş olabilir. 

5.10 Hipoplastik Sol Kalp Sendromu (HLHS) 

HLHS, erkeklerde kız yenidoğanlara göre daha sık görülmektedir ve KKH ile 

doğan tüm bebeklerin yaklaşık %3,5-20’sini oluşturmaktadır(78, 80, 96, 138, 139, 

140). HLHS vakaları, konjenital veya edinilmiş merkezi sinir sistemi 
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anormallikleri(25) ve ayrıca anöploidi için yüksek risk taşır(141). Çalışmamızda HLHS 

prenatal %12.37(24/194) ve doğrulanmış hastalarda %10,58(18/170) sıklıkla tespit 

edilmiştir. Çalışmamızda E/K oranı doğrulanmış hastalarda 2:1 (12/6) olarak 

saptanmıştır. Bu oranlar literatür ile uyumludur. 18 doğrulanmış hastanın 1 

tanesinde trizomi 13 ve diyafram hernisi saptanmış, diğer hastalarda ekstrakardiyak 

anomaliler veya kromozomal anomalilere rastlanmamıştır. 

Çalışmamızın tanı oranları değerlendirildiğinde %70(14/20) hastada tanı 

postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 20 hastanın 1 tanesinde (%5) postnatal tanı 

kendisini kapsayan başka bir anomali içerisinde yer almaktadır. 4 hastada prenatal 

HLHS tanısı saptanmasına rağmen postnatal olarak aort koarktasyonu tanısı 

verilmiştir. HLHS terimi sol ventrikül büyüklüğünü etkileyen geniş bir hastalık 

yelpazesini tanımlamak için genel geçer şekilde kullanıldığından, oldukça büyük bir 

KKH grubunu içerir. Ayrıca çalışmamızda EUROCAT 1.5 sınıflaması kullanılmıştır ve 

HLHS tanısı sol kalp çıkış yolu anomalilerini de kapsamaktadır. Buradaki tanı farkları 

buradan kaynaklanabilir. 1 hastada ise HLHS değil HRHS tanısı verilmiştir, bu 

hastanın sonografisinde alınan tek fonksiyonel ventrikül görüntüsünde hipoplaziye 

giden kalp kısmının yanlış teşhis edildiği düşünülebilir. 

Diğer taraftan bakıldığında postnatal yeni HLHS tanısı alan 4 hasta 

bulunmaktadır. Bu hastaların 2’sinde prenatal tanı DORV olarak verilmiştir.1 hastada 

prenatal tanı rabdomiyom olarak verilmiştir. Kalan 1 hastada ise prenatal tanı aort 

koarktasyonudur. Prenatal aort koarktasyonu ilerleyerek HLHS’ye neden olabilir. 

Rabdomiyom tanımlanan hastada yanıltıcı intraventriküler kitle postnatal tespit 

edilmemiştir ve aort hipoplazisi görülmüştür. Burada bir koagulum rabdomiyomu 

taklit etmiş ve aort hipoplazisini gizlemiş olabilir. HLHS tanımlaması birçok başka 

KKH gibi standart olmadığından küçük sol ventrikül içeren DORV gibi karmaşık 

formlar da bu çatı altında isimlendirilmiş olabilir. Tanı değişiklikleri bu sebeple olmuş 

olabilir. 
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5.11 Büyük Arterlerin Transpozisyonu (TGA) 

 D-TGA insidansının 10,000 canlı doğumda 2-34 olduğu tahmin edilmektedir. 

D-TGA KKHların yaklaşık %5 ila %15'ini oluşturur(78, 214). Cinsiyet dağılımında 1,5:1 

ile 3,2:1 arasında değişen bir erkek baskınlığı görülür(215, 216, 217). D-TGA 

genellikle genetik sendromlara veya ekstrakardiyak anormalliklere eşlik etmez. 

Ancak sıklıkla VSD, koroner anomali veya nadiren pulmoner stenoz ya da 

heterotaksi ile ilişkilidir(43, 50). D-TGA prenatal hastalarda %11,85(23/194) ve 

doğrulanmış hastalarda %12,35(21/170) oranında tespit edimiştir. Çalışmamızda D-

TGA tanılarında E/K oranı doğrulanmış hastalarda 2.5:1 (15/6) olarak saptanmıştır. 

D-TGA saptanan hastaların %19(4/21)’unda pulmoner stenoz, %52,38(11/21)’inde 

ise VSD saptanmıştır. D-TGA tespit edilen hastalarda kromozomal ve ekstrakardiyak 

anomali izlenmemiştir.  Tanı oranlarına bakıldığında %95,45(21/22) hastada tanı 

postnatal olarak kesinleştirilmiştir. 22 hastanın 1 tanesinde (%4.55) prenatal tanı 

“TGA, VSD, Pulmoner stenoz” iken postnatal tanı “Fallot tipinde DORV” olarak 

verilmiştir. DORV Subpulmoner VSD ve biventriküler pulmoner gövde bulunduğunda 

ise büyük arterlerin tam transpozisyonunu andırır. Ancak bu hastada biventriküler 

aort saptanmıştır. Damar çıkışlarının değerlendirmesinde teşhis yanlışlığı 

bulunmaktadır.  Postnatal yeni D-TGA tanısı alan hasta bulunmamaktadır.  

L-TGA ise teşhis edilen konjenital kalp malformasyonlarının %0,5'i veya 

yaklaşık 13.000 canlı doğumda 1'dir(224, 225). Hemen hemen tüm hastalarda ek 

kardiyak malformasyonlar; VSD, pulmoner stenoz, sol AV kapak anormallikleri ve 

iletim kusurları vardır(223). Çalışmamızda prenatal olarak L-TGA tespit edilmemiştir. 

Doğrulanmış hastalarda L-TGA oranı ise %1,17(2/170)’dir. Prenatal hiç tanı almayan 

L-TGA (AV-VA diskordans) postnatal 2 hastada saptanmıştır. Bu hastalardan biri 

prenatal “HRHS, Trikuspit atrezi” olarak saptanmış ancak postnatal tanıda “L-TGA, 

Triküspit atrezi, HRHS, ASD, VSD” görülmüştür. Diğer hastada prenatal tanı “Atriyal 

İzomerizm, Situs ambigous transversus abdominalis”, postnatal tanı ise “L-TGA, 

Pulmoner atrezi, VSD, Situs inversus (izole levokardi)” olarak raporlanmıştır. TGA 
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tespit edilen hastalarda kromozomal ve ekstrakardiyak anomali izlenmemiştir. Bu 

hastalarda damar AV-VA konkordans tayininde yanlış teşhis yapıldığı düşünülebilir. 

5.12 Çift Çıkımlı Sağ Ventrikül (DORV) 

Çift çıkımlı sağ ventrikül (DORV) KKHların yaklaşık %5 ila %8'ini oluşturur(78, 

80, 96). Çalışmamızda prenatal %8,24(16/194) ve doğrulanmış hastalarda 

%10,58(18/170) sıklıkla tespit edilmiştir.  

 DORV genellikle diğer yapısal kusurlarla birlikte görülür ve sıklıkla pulmoner 

stenoz, nadiren aort stenozu ile ilişkilidir(206). Kromozomal anomaliler ile sıklıkla 

birliktelik gösterir(80, 96). Çalışmamızda doğrulanmış hastaların %16,6’sında(3/18) 

sadece ekstrakardiyak anomaliler, %11,1’inde(2/18) hem ekstrakardiyak anomaliler 

hem kromozomal anomaliler ve %5,5’inde(1/18) sadece kromozomal anomali 

izlenmiştir. 

Tanı oranlarına bakıldığında %21.42(3/14) hastada yanlış tanı konulmuştur. 

Bu 3 hastanın 1 tanesinde postnatal olarak aort koarktasyonu ve VSD tanısı 

verilmiştir. 1 hastada sadece ASD saptanmıştır, 1 hastada ise HRHS ve pulmoner 

atrezi tanısı verilmiştir. Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni DORV tanısı 

alan 7 hasta bulunmaktadır. Bu hastaların 2’sinde prenatal tanı HRHS+VSD, 2’sinde 

TOF olarak verilmiştir. Kalan 3 hastada VSD bileşeni raporlanmıştır. Çift çıkımlı sağ 

ventrikülün nasıl tanımlanacağı tartışmalıdır(203, 204). Karmaşık ve çeşitli anatomisi 

nedeniyle malformasyonun neredeyse sınıflandırılamaz olduğu ileri sürülmüştür. 

Her iki büyük arter çıkışı da kendi konusu ile birlikte sağ ventrikülde bulunduğunda 

tanı tartışmalı olmamakla beraber arterlerden biri biventriküler olduğunda 

morfolojik ara formlar ortaya çıkmaktadır. VSD prenatal tanısı olan ve postnatal 

DORV tanısı alan 7 hastada buradaki overriding miktarının tekrar değerlendirilmesi 

tanının değişmesine sebep olmuş olabilir. Aynı zamanda fonksiyonel tek ventrikül 

patolojilerinde büyük damar çıkışlarının değerlendirmesi bazen suboptimal 

olabilmektedir. Yanlış tanı saptanan bazı vakalarda bu durum etkili olmuş olabilir. 
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5.13 Trunkus Arteriosus 

 Trunkus arteriosus tüm doğuştan kalp lezyonlarının %0,7-3'ünü oluşturur(78, 

226). Kromozomal ve ekstrakardiyak anormalliklerle sıklıkla beraberlik gösterir(227, 

228, 229). Çalışmamızda prenatal %3,09(5/194) ve doğrulanmış hastalarda 

%1,76(3/170) sıklıkla tespit edilmiştir. Doğrulanmış hastaların tamamı erkektir(n=3) 

ve %66,6’sında(2/3) ekstrakardiyak anomaliler izlenmiştir. Hastaların hiçbirinde 

kromozomal anomali tespit edilmemiştir.  

Tanı oranları incelendiğinde %60(3/5) hastada tanı postnatal olarak 

kesinleştirilmiştir. Yanlış tanı verilen 2 hastada da postnatal olarak “Pulmoner atrezi, 

VSD, MAPCA” saptanmıştır. Postnatal yeni trunkus arteriosus tanısı alan hasta 

bulunmamaktadır. Ventriküler septumlu pulmoner atrezi (PAVSD) tanısı 

tartışmaların olduğu bir konudur. Bazen truncus arteriosus tip IV olarak bazen 

MAPCA’nın eşlik ettiği TOF olarak adlandırılmıştır. Buradaki tanı farklılığı 

sonografistler arasında bir standardın olmamasından kaynaklı olabilir. 

5.14 Hipoplastik Sağ Kalp Sendromu (HRHS) 

 Hipoplastik sağ kalp sendromu her zaman neden-sonuç ilişkisi içinde olduğu 

bir ek kardiyak malformasyonlar ile beraberdir(75). Bu yüzden çoğu doktor esas 

tanıyı pulmoner/triküspit atrezi gibi sağ ventrikül hipoplazisine neden olan anomali 

olarak kabul eder. Hastalığın nadir görülmesi ve bahsedilen bildirim farklılığı 

nedeniyle, HRHS'nin prevalansı henüz belirlenmemiştir, ancak hipoplastik sol kalp 

sendromundan daha az olduğu bildirilmektedir(78). Çalışmamızda prenatal 

%7,73(15/194) ve doğrulanmış hastalarda %8,23(14/170) sıklıkla tespit edilmiştir.  

E/K oranı doğrulanmış hastalarda 2.5:1 (10/4) olarak saptanmıştır. Hastalarda 

kromozomal ve ekstrakardiyak anomaliler ile birliktelik görülmemiştir. Hastaların 

%83,3’sinde(10/12) ilişkili triküspit ve/veya pulmoner anomaliler raporlanmıştır. 

Ancak kalan hastalarda ayrıntılara dış merkezden sonuç elde edildiğinden 

ulaşılamamıştır.  
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Tanı oranları incelendiğinde %69,23(9/13) hastada tanı postnatal olarak 

kesinleştirilmiştir. Hastaların %15.38’inde (2/13) postnatal tanı HRHS bileşeni olan 

triküspit ve/veya pulmoner anomalidir. Kalan 2 hastada ise (%15.38) prenatal HRHS 

tanısı saptanmasına rağmen postnatal olarak normal ve DORV tanısı verilmiştir ve 

tanıların yanlış olduğu düşünülebilir. Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni 

HLHS tanısı alan 5 hasta bulunmaktadır. Bu hastaların 3’ünde prenatal tanıda sağ 

kalp pulmoner/triküspit anomali mevcuttur. 1 hastada prenatal tanı rabdomiyom 

olarak verilmiştir, ancak tespit edilen kitlenin dış merkez takibinde yok olması 

üzerine prenatal tanı pulmoner atrezi olarak konulmuştur. 1 hastada prenatal tanı 

HLHS olarak verilmiştir. Sağ kalp bileşenlerinde anomali olan 4 hastada bu 

bozuklukların zaman içerisinde ventrikül fonksiyonunu bozduğu ve sağ ventrikül 

hipoplazisine sebep verdiği düşünülebilir. HLHS tanısı olan hastada ise fonksiyonel 

tek ventrikül yanlış tayin edilmiş ve yanlış tanı verilmiştir.  

5.15 Ebstein Anomalisi 

 Ebstein anomalisi, yaklaşık 20binde 1 görülür(109), KKH’ların % 1-2,5’ini 

oluşturur(78, 110) ve triküspid kapağın konjenital malformasyonlarının yaklaşık 

%40'ını temsil eder(111). Erkekler ve kadınlar eşit derecede etkilenir(112). 

Çalışmamızda prenatal %3,6(7/194) ve doğrulanmış hastalarda %1,76(3/170) sıklıkla 

tespit edilmiştir.  Ebstein anomalisi olan hasta popülasyonlarında genetik 

heterojenite ve ilişkili mikrodelesyonlar ve mutasyonlar bildirilmiştir (113, 114). 

İlişkili anöploidi riski muhtemelen genel fetal popülasyondakine göre biraz daha 

fazladır. Hastalarımızda kromozomal anomaliye rastlanmamıştır. 

 Tanı oranlarına bakıldığında %50(3/6) hastada tanı postnatal olarak 

kesinleştirilmiştir, prenatal tanı alamamış ebstein anomalisi hastası 

bulunmamaktadır. Postnatal tanılarda hastanın 1 tanesinde HRHS tanısı konmuştur, 

1 tanesinde pulmoner stenoz tanısı konmuştur ve son hastada triküspit displazi 

tanısı konmuştur. Sağ ventrikül hipoplazisi ve çıkış yolu obstrüksiyonu tüm 

hastalarda tanımlandığından burada tanılar arasında örtüşen alanlar bulunmaktadır. 
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Nihai tanıdaki yanlışlık örtüşen bulguların farklı yorumlanmasından kaynaklanmış 

olabilir. 

5.16 Triküspit Anomali (Atrezi/Stenoz/Displazi) 

 Triküspit atrezi tüm KKH vakalarının yaklaşık %1-5.2'ünü oluşturur ve hem 

erkeklerde hem de kadınlarda benzer oranda görülür(78, 96, 118). Çalışmamızda 

prenatal %8,24(16/194) ve doğrulanmış hastalarda %8,82(15/170) sıklıkla tespit 

edilmiştir.  Triküspit atrezisi normal çıkım yolu anormallikleri olmadığında her iki 

cinsiyette de eşit oranda görülür, D-TGA durumunda ise erkek cinsiyette daha 

baskın olarak görülür(121). Hastalarda kromozomal anomaliye rastlanmamıştır.  

 Tanı oranlarına bakıldığında 10 hastada (%66,6) tanı postnatal olarak 

kesinleştirilmiştir. 15 hastanın 3 tanesinde (%20) postnatal tanı bir başka sağ kalp 

anomalisi olan pulmoner kapak anomalisidir. Sağ kalp AV ve VA kapaklarının 

anormallikler sıklıkla beraberlik gösterir ve her ikiside sağ ventrikül hipoplazisine 

sebebiyet verebilir. 2 hastada prenatal triküspit anomali tanısı saptanmasına 

rağmen postnatal olarak normal ve DORV tanısı verilmiştir. Bu 2 hastada tanı yanlış 

konulmuştur.   

Diğer taraftan bakıldığında ise postnatal yeni triküspit anomali tanısı alan 5 

hasta bulunmaktadır. Bu hastaların 4’ünde prenatal tanı HRHS ve/veya pulmoner 

stenoz/atrezi olarak verilmiştir. Kalan 1 hastada ise prenatal tanı Ebstein 

anomalisidir. Sağ kalp anomalileri beraber görülebilir ve hipoplastik sağ ventrikül 

incelemesinde bu yapıların değerlendiresi daha güç olabilir. Tanıların değişikliği sağ 

kalp anomalilerinin bu yakın ilişkisi ve sonografi bulgularının iç içe geçen doğası 

nedeniyle olabilir. 

5.17 Atriyal İzomerizm 

 Atriyal izomerizm heterotaksi sendromu olarak da adlandırılabilir. 2 ana 

varyasyonu vardır, santral yerleşimli karaciğer, dalak yokluğu ve 2 morfolojik sağ 

akciğer ile ilişkili asplenia sendromu (sağ izomerizm veya bilateral sağ taraflılık); ve 
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çok sayıda küçük dalak, vena kava inferiorun intrahepatik kısmının yokluğu ve 2 

morfolojik sol akciğer ile ilişkili polispleni sendromu (sol izomerizm veya bilateral sol 

taraflılık). Heterotaksi sendromları %4,7-11,2 sıklıkla görülür(78, 80, 96). 

Çalışmamızda prenatal %3,6(7/194) ve doğrulanmış hastalarda %4,11(7/170) sıklıkla 

tespit edilmiştir. Çalışmamızda hastaların 4 tanesinde sol, 3 tanesinde sağ izomerizm 

izlenmiştir.  Sağ izomerizmde erkek cinsiyet baskınken, sol izomerizmde kadın 

cinsiyet baskındır(276). Çalışmamızda E/K oranı sağ izomerizm hastalarımızda 2:1, 

sol izomerizm hastalarında 1:3 olarak tespit edilmiştir. 

 Heterotaksi sendromları genellikle VSD, AVSD, ventriküllerden birinin 

hipoplazisi, pulmoner stenoz veya atrezi ve anormal sistemik venöz veya pulmoner 

venöz dönüş gibi şiddetli konjenital kalp lezyonlarıyla ilişkilidir. Çalışmamızda tüm 

hastalarda AVSD, trunkus arteriosus gibi orta hat defektleri ve ek kardiyak 

anomaliler saptanmıştır. 

 Tanı oranları incelendiğinde %83,3(5/6) hastada tanı doğrulanmıştır. 1 

hastada ise “L-TGA, Pulmoner atrezi, VSD, Situs inversus (izole levokardi)” tanısı 

konulmuştur. Atriyal AV-VA diskordans, VSD ve situs inversus görülmesi yanıltıcı 

olmuş ve tanı bu sebeple yanlış konulmuş olabilir. Diğer taraftan prenatal tanısı 

birinde HLHS diğerinde AVSD olan 2 hastada izomerizm tanısı postnatal olarak 

konulmuştur. Bu hastalarda batın organlarının, venöz dönüşün ve atriyoventriküler 

situsun yetersiz değerlendirilmesi nedeniyle ağır bir sendromun tanısı 

konulamamıştır.   
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SONUÇ VE ÖNERİLER 

 Prenatal tanı metodlarının gelişmesi ile konjenital anomalilerin tanısı 

artmaktadır. Konjenital Kalp Hastalıkları (KKH) en sık görülen doğum anomalileridir. 

Prenatal dönemde herhangi bir KVS anomalisinin saptanması; anomalinin olası 

nedenini, prognozunu, yönetimini belirlemek açısından oldukça önemlidir. Bu 

nedenle fetal kalp hastalığı taraması, günümüzde rutin fetal anomali taraması içinde 

çok önemli bir yer tutmaktadır. KKH’lara sıklıkla anöploidiler ve genetik mutasyonlar 

eşlik etmektedir. Çalışmamızda hastaların ancak %26,8’inde genetik inceleme 

gerçekleştirilebilmiştir, bu durum hastaların kendilerine önerilen genetik incelemeyi 

kabul etmemesinden kaynaklanmaktadır. %12.37(24/194) hastada ise doğum 

sonrası tanı için USG veya otopsi aile tarafından yaptırılmamıştır, bu hastalarda 

tanının kesinleştirilmesi ve karşılaştırma mümkün olmamıştır. 

 Çalışmamızdaki hastaların fetal ultrasonografi raporlarında KKH tespit 

edilmesine rağmen çoğu hastada yeterli ayrıntının verilmediği görülmüştür. Bazı 

hastalarda ilişkili olabilecek veya prognozu etkileyebilecek ek lezyonlar 

incelenmemiş, ancak postnatal olarak tanısı konulabilmiştir. Hastaların prognozunun 

belirlenmesi ve yerinde kararlar alınabilmesi için standardizasyon önemlidir. 

KKH’larda doğru tanı ve multidisipliner yaklaşım sağkalımı artırmaktadır. Örneğin 

HLHS’de cerrahi ile mevcut uzun vadeli prognoz, en iyi ve en büyük merkezlerde 

%80 veya daha yüksek 5 yıllık sağkalım oranını göstermektedir, ancak 

yenidoğanların üçte biri herhangi bir ameliyat şansına kavuşamadan 

kaybedilmektedir. Çalışmamız tersiyer, referans bir merkezde yapılmıştır, HLHS 

tanısı ile canlı doğan toplam 17 bebeğin 9’u (%53) ilk 12 haftalık dönemde 

kaybedilmiştir. Bu bulgular iyileştirmeye açık alanların bulunduğunu göstermektedir.  

KKH’larda lezyonların sınıflandırması için ortak bir standart bulunmadığı gibi 

lezyonların kendileri için dahi ortak bir isimlendirme kullanılmamaktadır. Bu nedenle 

raporlamalar arasında karşılaştırma yapma güçleşmekte, malformasyonun doğası 

tam olarak anlaşılsa bile sınıflandırma modelleri içerisinde tam karşılık 

bulunamamaktadır. Bu çelişkiler göz önüne alınarak birçok seçenek arasından 
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çalışmamızda EUROCAT 1.5 kılavuzu kullanılmıştır. Bu kılavuzun hastalıkların 

kodlanması ve bildirimine dair ayrıntılı yönergesi bulunmasına karşın yetersiz olduğu 

noktalar vardır. ICD-10 kodlamasını esas aldığından bu kodlar içerisinde ayrıntısı 

bulunmayan tanılar bulunabilmekte ve örneğin HLHS’de olduğu gibi birbirinden 

farklı nedenselliği olan anomaliler tek çatı altında toplanabilmektedir. 

 KKH’larda anomaliler gebelik ilerledikçe ilerleme gösterebilmektedir, aynı 

zamanda malforme yapılar beraber çalıştıkları normal yapıları da bozabilmektedir. 

Aileler ile hastalıkların doğası paylaşılmalı, doğum sonrası gerekli olabilecek 

girişimler ve süreç hakkında bilgi verilmelidir. Terminasyon ve karyotip analizi gibi 

ebeveyn kararı gerektiren süreçlerde doktor bilgilendirmesi kritiktir.   
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EK-2: Tez Çalışmasında kullanılmış olan EUROCAT 1.5 Sınıflaması



120 

 



121 

 



122 

 



123 

 



124 

 



125 

 



126 

 



127 

 



128 

 



129 

 



130 

 



131 

 



132 

 



133 

 



134 

 



135 

 



136 

 



137 

 



138 

 



139 

 



140 

 



141 

 



142 

 



143 

 

 


