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17 yasinda kadin hasta, ¢abuk yorulma giderek artan halsizlik sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Yapilan fizik
muayenesinde kalp hizi 102/dk, ritmik, kan basinci 120/70 mmHg, saturasyonu % 95, S2 sert, ral, ronkis, pretibial 6dem
yok, karaciger ele gelmiyordu. EKG de 110/dk, sinUs ritmi, sa§ aks mevcuttu. Fonksiyonel sinift NYHA-3 ve 6 dakika
yuriime mesafesi (6DYM) 300 m olarak saptandi. Kan parametreleri normal sinirlarda idi.

Etyolojiyi tespit etmek, intrakardiyak santlari ve RV fonksiyonlarini degerlendirmek, pulmoner arter basincini (PAP)
belirlemek, eslik eden ve katkida bulunan faktérleri saptamak igin yapilan transtorasik ekokardiyografisinde; 4 bosluk ve kisa
eksen gorlntilerde sag kap bosluklarinin genis oldugu, ventrikller septumun sola sift yaptidi, sistolde daha belirgin olmak
Uzere D-shaped gériinim oldugu, TAPSE normal sinirlarda oldugu, pulmoner arterin genis oldugu (30mm) izlendi. Kisa
eksen ve suprasternal calismalarda genis bir patent duktus arteriyozus varligi saptandi, 2 yénli sant mevcuttu ve pulmoner
arter basinci sistemik idi (Sekil 1, 2, 3).

Sekil 1, 2, 3

Ardindan hastaya sag kalp kateterizasyonu yapildi. PAP 84/53, ortalama 60 mmHg, aort basinci 98/63, ortalama 75mmHg
idi. Pulmoner vaskiler rezistans (PVR) 18.2 w.u.m2, PVR/SVR:0.64 olarak hesaplandi. Yapilan vazoreaktivite testinde
(AVT) PAP 88/56, ortalama 63 mmHg, aort basinci 100/64, ortalama 77mmHg, PVR:14.6, PVR/SVR:0.50 olarak saptandi.
Pulmoner hipertansiyon konseyinde PVR ve Pulmoner arter sistolik basinci sistemik degerlerin 2/3 den fazla olan, PVRi >8
w.u.m2 olan hastada santin kapatiimasinin uygun olmadigi diistiniildi ve hastaya anti-PH tedavi (ERA ve PDES5i) baglandi.



Sekil 4

6 ay sonra yapilan ekokardiyografik degerlendirmede iki yonli olan PDA santinin sol sag ve tirbdlan oldugu gorilda (Sekil
4). Hastanin tekrarlanan hemodinamik degerlendirmesinde PAP 86/43, ortalama 62 mmHg, aort basinci 116/64, ortalama
76mmHg idi. PVR 8.6 w.u.m2, PVR/SVR:0.38 olarak hesaplandi. NO ile yapilan AVT sonucunda, PAP:73/33 ortalama
53mmHg, aort basinci 118/64 ortalama 77mmHg, PVRI:3.8, PVR/SVR:0.15 oldugu gérildi. Hastanin yapilan balon
okliizyon testinde de PAP in sistolik 50 mmHg ortalama 32 mmHg ya distiga géralda.

Tekrar pulmoner hipertansiyon konseyinde tartisilan AVT sonrasi PVRIi >%20 disUs ile <6 w.u.m2 olmasi ve PVRi/SVRIi
<0.3 (modifiye Barst kriterleri 2016, cologne consensus 2018) olan hastanin santinin kapatilmasinin uygun oldugu
disindldi, fenestre cihaz ile duktus kapatildi ve antiPH tedavisine devam edildi.

Hastanin 1, 3, 6 aylik dederlendirmelerinde semptomu yoktu, NYHA 2 ve 6 DYT de mesafesi 540m idi. Ekokardiyografik
degerlendirmede trikiispit yetersizli§i yolu ile hesaplanan sag ventrikil sistolik basinci 40 mmHg, ortalama PAP 22 mmHg
idi. Birinci yil degerlendirmesi sonrasi takiplerine gelmeyen hastanin, ilaglari kestigi evlendigi ve dogum yaptigi, 3 yil sonra
nefes darli§i ve efor kapasitesinde azalma nedeniyle yapti§i bagvurusu sonrasi 6grenildi. Ekokardiyografik
degerlendirmesinde rezidi 6nemli PH si olan hastanin, cihaz i¢indeki fenestrasyonun kapandigi géruldd. NYHA 3 hastanin
tedavisi dis merkezde 6nce ERA+ PDED5i olarak diizenlenmis ve inhale iloprost eklenmisti.

SONUC

Soldan saga santh konjenital kalp hastali§i (KKH) olan vakalarda diizeltme igleminin miimkilinse 6 aydan énce yapilmasi,
geg tani almis ya da ge¢ midahale edilebilen vakalarda, sant kapatma karari verirken hemodinamik galisma uygun olsa ve
tim operabilite kriterleri karsilansa da pulmoner hipertansiyonun persistan olabilecegdi akilda tutularak santi delikli bir cihaz
ile kapatmak ya da ameliyat sirasinda kiiglik bir santa izin vermek, belki de ge¢ tani alan santi olan KKH vakalari
kapatmamayi diisiinmek gerekmektedir. Bu hastalarda islem sonrasi tim 6l¢iimler ve degerlendirmeler normal olsa da anti-
PH tedaviye devam etmek ve yakin takip etmek dogru bir yaklasim olacaktir.



