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YETİŞKİN KONJENİTAL KALP 
CERRAHİSİ

Dr. Ümit Karadeniz

• Ciddi KKH 8 / 1000 canlı doğum (%1)

• Ciddi KKH 18 yaş survival % 90

• 2010’da bütün ciddi KKH’nın % 66’sı yetişkin

• 2050’de yetişkin KKH 2.3 / 1000 yetişkin

• ‘Quality of life’ genelde iyi

2017

AKKH‐Kardiyovasküler yükü artıran FAKTÖRLER 

Challenges of congenital heart disease in
grown-up patients
Schwerzmann Markusa, Schwitz Fabiennea, Thomet Corinaa, Kadner Alexanderb, Pfammatter Jean-Pierrec, Wustmann
Kerstina

2017

Yaşla ilgili kongenital lezyonda değişiklikler
Daha önceki onarımlar
Rezidual defekler Biküspit Aort

ASD

cTGA

CLIN ICAL RESEARCH
Congenital heart disease

Mortality in adult congenital heart disease
Car ianne L. Verheugt 1,2,3, Cuno S.P.M. Uiterwaal1, Enno T. van der Velde4,

European Heart Journal (2010) 31, 1220–1229
doi:10.1093/eurheartj/ehq032

• Retrospektif Cox regresyon analizi, 2001‐2009

• 7000 ACHD

• Mortalite ACHD de yüksek

• Major ölüm nedeni kardiyovasküler

• SV, ventriküler aritmiler, ani kardiyak ölüm, KY,

pHT, komplikasyon sayısı mortalite ile ilgili

• 71.467 data based çalışma, KKH

• AKKH merkezleri önemli mortalite azalması

• Özelleşmiş AKKH merkezleri ve programları:

entegre, multidisipliner program

• Bu merkezlere uygun yumuşak bakım geçişi, eğitimli uzman

• Bakımın sürekliliği önerisi, gap=medikal problem

• SINIF 1 öneri

Congenital Heart Disease
Specialized Adult Congenital Heart Disease Care The Impact of Policy on Mortality

Darren Mylotte,  Circulation 2014 
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2018 AHA/ACC Guideline for theManagement of AdultsWith

Congenital Heart Disease: Executive Summary
Stout KK, Circulation 2018

Analysis of the 2018 AHA/ACC Guidelines for the Management of 
adults with CHD: Implications for the Cardiovascular Anesthesiologist

Lee A. Goeddel, 2019, JCVA

• 2018 ACHD Major Rehber: up‐to‐date, yeni datalar, uzman görüşleri, lezyon spesifik öneriler içeriyor
• Rewiev: Anestezi için KARDİYAK ve NONKARDİYAK cerrahide AKKH periop managemanda

‐ Uygun eğitim, deneyim
‐ Hazırlık
‐ Pekçok up‐to‐date tedavi stratejisinin anlaşılması 
‐ EKKH merkezleri, multidisipliner takım önemi
‐ Anestezistlerin hedefi: Rehber bazlı bakım, İnovasyona devam, Outcome iyileştirilmesi
‐TÖE

2018 Rehberi AKKH SINIFLAMASI:

• Nativ anatomi

• Cerrahi onarım

• Şu anki fizyoloji

AKKH Anatomi ve Fizyolojik Klasifikasyon Sistemi
Anatomi: Basit, Orta kompleks, Büyük kompleks, I‐II‐III

Hastanın fizyolojik durumu: Komorbiditeler ve fonksiyonel durum, A‐B‐C‐D

AKKH AF klasifikasyon sistemi:  Lezyon spesifik öneriler: 

Klinik izlemin intervalleri

Testing modaliteler: EKG, TTE, MR, ekzersiz testing

Analysis of the 2018 AHA/ACC Guidelines for the Management of 
adults with CHD: Implications for the Cardiovascular Anesthesiologist

Lee A. Goeddel, 2019, JCVA

A New Classification System for the Severity of ACHD 

Analysis of the 2018 AHA/ACC Guidelines for the Management of 
adults with CHD: Implications for the Cardiovascular Anesthesiologist

Lee A. Goeddel, 2019, JCVA

FİZYOLOJİ
Komorbiditeler ve fonksiyonel durum

AKKH AF Sınıflamasında Kullanılan FİZYOLOJİK değişkenler:

Aortopati, kapak hastalıkları, end‐organ disfonksiyonu
Hipoksemi, hipoksi, siyanoz
ARİTMİ
Egzersiz kapasitesi 
NYHA sınıflaması  
Pulmoner HT
Hemodinamik önemli şant, venöz veya arterial stenoz

B..

C..

KKH nın kompleksliği, temel fonksiyonel durum, planlanan prosedüre göre anestezi periop managemenda yer alıyor
Anestezistler bu önemli hedefleri perioperatif optimizasyon ve risk sınıflandırması için dikkate almalı

AKKH ‐ Aritmiler 

• En sık hospitalizasyon nedeni 

• Mortalite ve morbidite ile ilgili

hem neden hem sonuç

• Özellikle preload bağımlı, TOF, Fontan, 
aritmi= hemodinamik instabilite

• SV ve V aritmiler semptomlar, outcome ve 
prognozla ilgili

• Amiadaron, ablatif işlem, ICD sık

• Antiplatelet, antikoagülan

AKKH‐ Kalp Yetmezliği

• En sık ölüm nedeni, multifaktöryel

• Son dönem KY, %3 adult kalp tx, son 2 
dekadda %40 artış  

• AKKH de KY ve fiziksel durum 

değerlendirmesi zor

• Ciddi altta yatan KKH rağmen
‘iyi fiziksel performans’

• Egzersiz kapasitesi prognozla ilgili

Eko, klinik değerlendirme, NT ProBNP

Kalp yetmezliği
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• 41.849 hasta, kalp tx liste

• KKH erken yüksek mortalite, geç survival daha iyi

• MCD Tx liste survivalini artırmıyor, hayli kompleks reop cerrahi, kötü 
preop sistemik sağlık

• Yüksek öneri AKKH deneyimli merkezde tx

• Tek ventrikül anatomi,  anatomik kompleksite, protein loosing
enteropati, yüksek titre reaktif antibodi varlığında özellikle kötü 
prognoz

Transplantation
Listing and Transplanting Adults With Congenital Heart Disease

Ryan R. Davies, Circulation 2011 

AKKH‐Şantlar ve Siyanoz

• Hemodinamik açıdan: 3 tip şant var:

İntrakardiyak

Vasküler: Sistemik vasküler şantlar

Kompleks şantlar: TA, TAPVD, HLHS

• Soldan sağa ŞANT: Pulmoner kan akımı ↑ RV kronik yüklenme

Genellikle siyanoz yok

Sistemik hipoperfüzyon

Pulmoner hiperperfüzyon

Eğer pulmoner perfüzyon sınırlanırsa: PHT, TOF da RVOTO

Eğer SVR azalırsa: Anestezi, Sepsis

Her tür şant şant reversal ve siyanoz

ASD, sol sağ şant

AKKH‐ Şantlar ve Siyanoz

Sistemik 
hipoperf
üzyon

Sağ‐sol 
şant ↑

Asidoz

SVR de 
daha da 

çok azalma

 AKKH deneyimi, at rest baseline O2 sat ölçülmesi
 Hava emboli önlenmesi, filtre 

ANESTEZİ İDAME

 SVR korumak, PVR de akut artışı önlemek
 Oksijen desteği semptomlar için 
 Dikkatli narkotik kullanımı, solunuma dikkat

Vicious circle=Kısır Döngü

AKKH‐Ciddi PAH ve Esenmenger Sendrom

Persistan büyük 

anatomik şant

Ciddi vasküler

değişiklikler 

İki yönlü veya 

predominant sağ‐

sol şant + oksijen 

cevapsız hipoksemi
PHT

Subpulmoner
ventriküler
yetmezlik

Ölüm

Geniş ASD, Pulmoner akımda artış

RVY, Pulmoner kan akımı azalır, PVR artar hipoksi, 

RV atım hacmi azalır, Sol vent debi azalır, RV‐LV koroner kan 
akımı azalır, RV hasar artar, ÖLÜM SPİRALİ

AKKH‐Ciddi PAH ve Esenmenger Sendrom

Geniş ASD, Pulmoner akımda artış

PHT da RVY tedavisi:
Milrinon, dobutamin, PVR yi azaltır, inotropik destek
NE, İABP, koroner perfüzyonu artırır

PVR düşürmek için:
%100 oksijen, orta hiperventilasyon
Düşük basınçlı ventilasyon
NO
İlioprost; inhaler prostonoid
İV Mg Sulfat

PAH Hemodinamik hedefler:
PVR yükselmesinden kaçınılmalı
SVR korunmalı
Myokardal depresanlardan kaçınılmalı
PG tedavisi devam
Düşük basınçlı ventilasyon

AKKH‐Endokardit

• AKKH de artmış risk

• Stc Viridans, Stf Spesies, Enterokoklar

Önceki inf endokardit

Prostatik kapaklı hasta

6 ay içinde prostatik materyal yerleştirilmesi 

Prostatik materyal cihazla onarım yerinde, yanında residü ik şantlı hasta

Onarılmamış siyanotik kalp hastalığı 

VSD, TY, endokardit
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• 1999‐2015 yılları, 265 AKKH hasta
• Palyatif %9, primer onarım %57
• Redo cerrahi %34
• Hastane mortalitesi 30 gün %1.1

• SONUÇ: Güvenli, faydalı, düşük riskli, fakat uygun prosedür ve tam bir multidisipliner yaklaşım gerekli 

I‐ EKKH‐Sternotomi Tekrarı

• Genel mortalite artış, %3‐6

• Reeentran yaralanmalar, %18‐25

• Cerrahi müdahalenin süresi artıyor: 

Artan sternotomi sayısı

Tek ventrikül

RV‐RA bağlantısının varlığı

• Büyük çaplı iv erişim, santral yol

• Eksternal defibrilatör

• Kan ürünü hazırlık

• Ventilasyon yönetimi, risk analizi

• Femoral kanülasyon

• Sternal teller, adezyonların lizizi

ASD
• En sık EKKH

• PASP < 1/2 SBP, PVR < 1/3 SVR

• Sağ kalp genişleme

• Qp/Qs>1.5:1

• Şant varsa ve Eisenmenger sonucu ise, ASD 
kapatılması önerilmiyor

• Sağ taraf volüm yükü, RV disfonksiyon, 
taşiaritmiler

• Paradoksik emboli, RVY, pHT , endokardit

PAPVD+SV ASD

ASD

II‐Düzeltilmemiş  KKH

ASD

II‐Düzeltilmemiş  KKH

VSD
Sınıf I öneri: 
VSD : LV volüm overload, hemodinmik önemli şant, 
Qp/Qs>1.5:1, 
PASP<1/2 SKB, PVR<1/3SVR

Sağ taraf volüm, basınç yükü, pHT
Akut RVY, şant reversali, aritmiler, iletim anomalileri, paradoksik
emboli, pHT

II‐Düzeltilmemiş  KKH

Ebstein’s Anomali

• Triküspit septal leafletin RV ‘e apikal yer 
değiştirmesi

• Atrializasyon, RA büyüme

• TV ve MV arasında mesafe >8 mm/m2

• Postop RV, TV fonksiyonları, TY, 

atrial taşiaritmiler
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II‐Düzeltilmemiş  KKH

• Biküspit Aort

• Subaortik membran

Biküspit aort

Subaortik mambran

RV‐PA konduitleri

RV‐PA konduit

• PA, TOF, TA, PS ve ÇÇRV palyasyonunda

• Kondüit yetmezliği yaş 20 olan hastaların %70

• Sternotomi tekrarı, yaralanma riski

• RVY sık, PVR değerlendirilmesi, PY ve RV 
distansiyon

• Rezidü VSD, şant fraksiyonu bozulma risk

III‐Kısmi Düzeltme veya palyatif onarım 

III‐Kısmi Düzeltme veya palyatif onarım 

Tek Ventrikül Fizyolojisi ve Fontan

• Tek ventrikül, pulmoner rekonstriksiyon

• Pulmoner akım kısıtlı: Sist‐pulm şant

• Pulmoner akım kısıtlı değil: Büyük sol sağ 
şant: KKY bulguları

• AKKH merkezi

• Kateterizasyon: hemodinami, oksijenizasyon, 
kardiyak fonksiyon

• Fontan revizyon cerrahisi, redo cerrahi

III‐Kısmi Düzeltme veya palyatif onarım                                             

Tek Ventrikül Fizyolojisi ve Fontan

Major uzun dönem problemler: 

• SVA, KY, Fontan spesifik problemler, protein 
loosing enteropati, pulm A‐V fistül, Krc hast, 
siroz, HCC

• Akc perfüzyon pasif, PPV, İTP artar, TPBG artar, 
hemodinamik instabilite

Fontan kalbi: 

• Bozulmuş ventrikül sistolik kontraktil fonksiyon

• Kronotropik inkompetans

• Artmış preload bağımlılık

FONTAN Fizyolojisinde hemodinamik yönetim

• Daima en düşük PVR, iNO, MgSO4, milrinon
• Mümkünse spontan ventilasyon
• Sinüs ritmi koruyun
• Kalp tolaransına göre preload sağlayın
• İyi sistolik ve diastolik fonksiyon sağlayın

III‐Kısmi Düzeltme veya palyatif onarım

TOF
• Survival yüksek

• İnfundibulotomi, patch anuloplasti sonrası: 

Diskinetik RVOT

• PK replasmanı

Semptomatik, orta‐ciddi PY 

Asemptomatik, hafif‐orta RV disfonksiyon, ciddi RV 

dilatasyon, RVEDV > 2 X LVEDV, RV SP > 2/3 sistemik

• Atrial aritmi %20, Ventriküler aritmi %15, SCD %2
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• SVR değişikliklerinden kaçınılmalı
• PVR artışlarından kaçınılmalı
• RVY’lerde normal‐yüksek dolum basınçları
• Aortakaval basıdan kaçınılmalı
• Sık atrial ventriküler aritmilerden dolayı sürekli EKG 

monitörizasyonu
• Rezidüel RVOTO: myokardial kontraktilite artışlarından ve 

taşikardiden kaçınılmalı

TOF

36 y, E, Düzeltilmemiş TOF, BiVentriküler yetmezlik, PE

Cerrahi düzeltme gerekirse, VAD, TX

• 2U flebotomi, LMWH, Diürez
• EF %35, RVOTO, mPAP 42, VSD, sağ basınçlar yüksek
• Fentanil, midazolam, ketamin, rokuronyum indüksiyonu,350‐

400 ml TV, Peak İns P: 46 cmH2O,
• TVP, VSD kapatılıyor, atrial küçültme, myektomi,  Epi

Milrinon, kan ürünleri, FVII, ICD‐pace
• TOF amaç: afterload sağla, hipovolemi, taşikardi önle, Beta 

antagonizma RVOTO için
• Bivent Yet amaç: Beta agonist, afterload azalması, 

hipervolemi önlenmesi
• RA rezeksiyon ile ventilasyon iyileşiyor
• Hemostaz sağlanması: Kan ürünleri ve FVII

III‐Kısmi Düzeltme veya palyatif onarım

dTGA, CcTGA

• Jetene op sonrası genellikle normal kardiyak fonksiyon
• dTGA: Yeni aort kapağında yetmezlik, %25, Myokardial

iskemi, koroner ostium lezyonları
• CcTGA: morfolojik RV sistemik dolaşımı sağlar

TR ve KY yetmezlik olabilir

CcTGA

SONUÇLAR

• Kongenital kalp hastalığı olan yetişkin hasta popülasyonu artmaktadır

• Özelleşmiş YETİŞKİN KONGENİTAL merkezlerinde, multidisipliner yaklaşım mortaliteyi azaltacaktır 

• Farklı kongenital kalp hastalıklarının kardiyopulmoner fizyolojisinin, anestezinin indüklediği 
FİZYOLOJİK değişikliklerin ve anormal sirkülasyonun sonuçlarının anlaşılması önemlidir

• Anesteziologlardan beklenen sadece rehber bazlı bakım değil, inovasyona ve ‘outcome’ 
iyileştirilmesine da katkısının olmasıdır 

TEŞEKKÜRLER


