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Amaç: Ülkemizde erişkinlerdeki doğuştan kalp hasta-
lıkları (DKH) üzerine yeterli çalışma bulunmamaktadır. 
Bu çalışmada, kliniğimizde izlenen erişkin hastalarda 
DKH’lerin dağılımı ve klinik özellikleri değerlendirildi.

Ça lış ma pla nı: Çalışmaya, Nisan 2006 ile Ocak 2009 
tarihleri arasında kliniğimizde DKH tanısıyla izlenen 
ve 16 yaşından büyük 200 hasta alındı. Olgular son 
ACC/AHA kılavuzuna göre, basit, orta düzeyde ve ağır-
karmaşık özellik taşıyan DKH olmak üzere üç grupta 
incelendi. 

Bul gu lar: Hastaların 121’i kadın (%60.5), 79’u erkek 
(%39.5) idi. Yaş ortalaması 34.7±13.4 (dağılım 16-75), 
kadın/erkek oranı 1.53 bulundu. Erkeklerin yaş ortalama-
sı 32.8±14.0 iken, kadınların yaş ortalaması 36.0±12.9 
idi. Yaş grupları açısından, hastalar daha çok 20-29 
(n=46, %23) ve 30-39 (n=49, %24.5) yaş gruplarında 
yoğunlaşmakta idi. ACC/AHA ölçütlerine göre, 145 has-
tada (%72.5) basit, 34 hastada (%17) orta, 21 hastada 
(%10.5) ağır-karmaşık DKH vardı. Yaş ortalaması has-
talık ciddiyeti ilerledikçe azalma eğilimi gösterdi (sıra-
sıyla 35.7±13.7, 33.2±12.4 ve 30.5±12.2). Erişkin has-
talar içinde en sık rastlanan DKH atriyal septal defekt 
(n=105, %52.5) idi, bunu sırasıyla ventriküler septal 
defekt (n=34, %17), Ebstein anomalisi (n=7, %3.5), 
Eisenmenger sendromu (n=6, %3) ve beşer hastayla 
(%2.5) aort koarktasyonu, büyük arter transpozisyonu, 
foramen ovale açıklığı, pulmoner darlık ve aort kapak 
hastalığı izlemekteydi.

So nuç: Bu çalışmada, erişkinlerde en sık görülen 
DKH tipi toplam %69.5 oranıyla atriyal septal defekt ve 
ventriküler septal defekt idi. Ülkemizdeki erişkin nüfusta 
DKH’lerin sıklığının belirlenmesi çokmerkezli çalışma-
larla mümkün olacaktır.

Anah tar söz cük ler: Erişkin; kalp defekti, doğuştan/epidemiyo-
loji; prevalans.

Objectives: Data on adult congenital heart diseases 
(CHD) are limited in Turkey. We evaluated the types and 
clinical features of CHDs in adult patients followed-up in 
our center.

Study design: This study included 200 adult patients 
(age >16 years) who were diagnosed as having CHD in 
our clinic between April 2006 and January 2009. The 
patients were evaluated in three groups based on the 
complexity of adult CHD (simple, moderate, or great) 
according to the most recent ACC/AHA guidelines.

Results: There were 121 females (60.5%) and 79 males 
(39.5%). The mean age was 34.7±13.4 years (range 16 to 
75 years) and female-to-male ratio was 1.53. The mean 
age was 32.8±14.0 years in males, and 36.0±12.9 in 
females. Nearly half of the patients were in the age groups 
of 20-29 years (n=46, 23%) and 30-39 years (n=49, 
24.5%). According to the ACC/AHA criteria, 145 patients 
(72.5%) had simple CHD, 34 patients (17%) had moderate 
CHD, and 21 patients (10.5%) had severe-complex CHD. 
The mean age tended to decrease as the severity of CHD 
increased (35.7±13.7, 33.2±12.4, and 30.5±12.2 years, 
respectively). The most common adult CHD was atrial 
septal defect (n=105, 52.5%), followed by ventricular septal 
defect (n=34, 17%), Ebstein’s anomaly (n=7, 3.5%), and 
Eisenmenger’s syndrome (n=6, 3%). Aortic coarctation, 
transposition of the great vessels, patent foramen ovale, 
pulmonary stenosis, and aortic valve disease showed 
equal distribution with five patients (2.5%). 

Conclusion: In our study, atrial and ventricular septal 
defects accounted for the majority of CHDs in adult 
patients (69.5%). Multicenter studies are required to 
determine the incidence of CHD among adult popula-
tion in Turkey.

Key words: Adult; heart defects, congenital/epidemiology; 
prevalence.
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Doğuştan kalp hastalıkları (DKH) her 1000 canlı 
doğumun sekizinde görülmektedir.[1] Son yıllarda, tıbbi 
ve cerrahi tedavide olduğu kadar tanıdaki gelişmeler 
sonucunda, DKH’li bireylerin %80’inden fazlası eriş-
kin döneme kadar yaşamaktadır.[2] Amerika Birleşik 
Devletleri’nde 800 bin, ülkemizde ise 200 bin yetişkin-
de DKH olduğu tahmin edilmektedir.[3] İngiltere’de 16 
yıldan fazla yaşamını sürdüren DKH’li kişiler üzerinde 
tekmerkezli yapılan bir araştırmanın[4] analizlerine 
göre, her 100 bin canlı doğumda 200 DKH’li hasta-
nın yetişkin yaşa ulaşabildiği tahmin edilmektedir.[5] 
Türkiye’de her yıl bir milyonun üzerinde canlı doğum 
gerçekleştiği düşünülürse, ilerki yıllarda erişkin kar-
diyologların hiç de azımsanmayacak kadar DKH’li 
erişkin hasta ile karşılaşacağını söyleyebiliriz.[6]

Yetişkin hastada DKH, çocukluk çağına göre fark-
lılıklar göstermektedir. Birçok lezyon erişkin yaşam-
da farklı özellikler kazanmaktadır. Aritmilerin sıklığı 
artmakta ve özellikleri farklılık göstermektedir. Kalp 
boşlukları sıklıkla genişlemekte ve ventrikül disfonk-
siyonu gelişme eğilimi artmaktadır.[7] Doğuştan kalp 

hastalığı olan yetişkin hastalarda, azalmış egzersiz 
toleransı, nefes darlığı ve aritmiler ortaya çıkana 
kadar tanı konamayabilir. Bu hastalarda tedavinin 
amacı, hemodinamik stabiliteyi sağlamak, kalp yeter-
sizliği ve geriye dönüşsüz pulmoner vasküler hastalık 
gelişimi gibi komplikasyonları önlemektir.

Doğuştan kalp hastalığı olan erişkin hastalarda, 
tanı ve tedavi yanı sıra, önlenmesi olası medikal 
sorunlar ile karşılaşma konusundaki deneyimlerimiz 
de yetersizdir. Kanada Kardiyovasküler Derneği’nin 
(Canadian Cardiovascular Society) 1996’da düzenle-
diği bir konferansta, erişkinlerdeki DKH’ye yakla-
şım konusundaki en son gelişmeler ve uygulamalar 
tartışılmış ve bu konuda ilk kez kapsamlı bir rapor 
yayımlanmıştır.[8,9] Ardından Amerikan Kardiyoloji 
Birliği (American College of Cardiology), 2000 yılın-
da 32. Bethesda Konferansı sonrasında erişkinlerde-
ki DKH konusunda ilk kılavuzunu yayımlamıştır.[3] 
2008 yılında ise bu kılavuz güncellenmiştir.[10]

Ülkemizde erişkinlerdeki DKH üzerine yeterli 
çalışma bulunmamaktadır. Bu çalışmada, kliniğimizde 

Doğal hastalık
İzole aort kapak hastalığı 
İzole mitral kapak hastalığı

(paraşüt kapak, yarık yaprakçık
dışında)

Küçük atriyal septal defekt 
İzole küçük ventriküler septal

defekt (eşlik eden lezyon yok)
Küçük foramen ovale açıklığı
Hafif pulmoner darlık

Düzeltilmiş durumlar
Daha önceden bağlanmış veya

tıkanmış duktus arteriyozus
Düzeltilmiş sekundum veya

sinüs venozus atriyal septal
defekt (rezidüsüz)

Düzeltilmiş ventriküler septal defekt
(rezidüsüz)

*Bu hastalar sıklıkla genel medikal 
topluluk içerisinde takip edilirler.

Aorto-sol ventrikül fistülleri
Anormal pulmoner venöz drenaj 

(kısmi veya tam)
Atriyoventriküler septal defekt 

(kısmi veya tam)
Aort koarktasyonu
Ebstein anomalisi
Belirgin infindibular sağ ventrikül

çıkım yolu obstrüksiyonu
Ostium primum atriyal septal defekt
Patent duktus arteriyozus (kapanmamış)
Pulmoner kapak darlığı (orta veya ileri)
Pulmoner kapak yetersizliği 

(orta veya ileri)
Sinüs Valsalva fistülü/anevrizması
Sinüs venozus atriyal septal defekt
Subvalvüler veya supravalvüler aort

darlığı (HOKM hariç)
Fallot tetralojisi
Ventriküler septal defekt ve beraberinde

Kapak veya kapakların olmayışı
Aort yetersizliği
Aort koarktasyonu
Mitral hastalık
Sağ ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu
Straddling triküspit/mitral kapak
Subaortik darlık

#Bu hastalar periyodik olarak erişkin 
doğuştan kalp hastalığı merkezlerinde 
görülmelidir.

Kapaklı veya kapaksız konduitler
Siyanotik kardiyak defektler (tüm formları)
Çift çıkışlı ventrikül
Eisenmenger sendromu
Fontan işlemi
Mitral atrezi
Tek ventrikül (aynı zamanda çift giriş,

ortak giriş, primitif de denebilir)
Pulmoner atrezi (tüm formları)
Pulmoner vasküler obstrüktif hastalıklar
Büyük arterlerin transpozisyonu
Triküspit atrezisi
Trunkus arteriyozus/hemitrunkus
Yukarıda dahil edilmemiş olan

atriyoventriküler veya ventriküloarteryel 
bağlantıların diğer anormallikleri 
(çapraz kalp, izomerizm, heterotaksi 
sendromları, ventriküler inversiyon) 

†Bu hastalar düzenli olarak erişkin 
doğuştan kalp hastalığı merkezlerinde 
görülmelidir.

Tablo 1. Erişkinlerde görülen doğuştan kalp hastalıklarının tipleri

Basit*

Tablonun alındığı kaynak: Braunwald Kalp Hastalıkları. 7. baskı, Cilt 2, Bölüm 56. İstanbul: Nobel Tıp Kitapevleri; 2008. s. 1489-52.

Orta# Ağır-Karmaşık†
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DKH tanısıyla izlenen erişkin hastalar üzerine dene-
yimlerimizi değerlendirdik.

HASTALAR VE YÖNTEMLER

Bu çalışma, aynı merkezde erişkinlerde görülen 
DKH’lerin dağılımını ve olguların demografik özel-
liklerini araştırmak için geriye dönük olarak plan-
landı. Çalışmaya, Nisan 2006 ile Ocak 2009 tarihleri 
arasında kliniğimizde DKH tanısıyla izlenen ve 16 
yaşından büyük 200 hasta alındı. Çalışmaya katıl-
mayı kabul eden bireylere çalışma konusunda bilgi 
verildi ve çalışma için üniversitemizin etik kurulun-
dan onay alındı.

Olgular son ACC/AHA kılavuzuna göre basit, orta 
düzeyde ve ağır karmaşık özellik taşıyan DKH olmak 
üzere üç grupta incelendi (Tablo 1).[10] Bu gruplardaki 
hastaların özellikleri, DKH’lerin görülme sıklığı ve 
tanılarına göre hastaların cinsiyet ve yaş dağılımı 
araştırıldı.

Doğuştan kalp hastalığından şüphelenilen tüm 
hastalara öncelikle transtorasik ekokardiyografi 
uygulandı. Transtorasik ekokardiyografide DKH kuş-
kusu varsa, sağ ve sol ventrikül fonksiyonları, sağ 
ve sol atriyum şant oranı, pulmoner arter basıncı ve 
DKH tipi kaydedildi. Transtorasik ekokardiyografi ile 
inceleme sonrasında DKH kuşkusu olan tüm hastalar 
transözofageal ekokardiyografi (TÖE) ile değerlen-
dirildi. Bu incelemede Vivid 7 (GE) ekokardiyografi 
cihazı ve 6 MHz prob kullanıldı.

BULGULAR

Doğuştan kalp hastalığı olan erişkin hastaların 
121’i kadın (%60.5), 79’u erkek (%39.5) idi. Yaş 
ortalaması 34.7±13.4 (dağılım 16-75), kadın/erkek 
oranı 1.53 bulundu. Erkeklerin yaş ortalaması 
32.8±14.0 iken, kadınların yaş ortalaması 36.0±12.9 
idi. Yaş gruplarına göre sınıflandırıldığında, hasta-
lar daha çok 20-29 (46 hasta, %23) ve 30-39 (49 
hasta, %24.5) yaş gruplarında yoğunlaşmakta idi. 
Hastalığın ciddiyeti arttıkça hasta sayısı azalmakta 
ve yaş ortalaması düşmekte idi. Yaş gruplarına 
göre erkek ve kadın hastaların dağılımı Tablo 2’de 
gösterildi. 

Doğuştan kalp hastaları ACC/AHA kılavuzuna 
göre üç grupta incelendiğinde, 145 hastada (%72.5) 
basit DKH, 34 hastada (%17) orta DKH, 21 hastada 
(%10.5) ağır-karmaşık DKH vardı. Yaş ortalaması 
hastalık ciddiyeti ilerledikçe azalma eğiliminde idi 
(sırasıyla 35.7±13.7, 33.2±12.4 ve 30.5±12.2). Hasta 
gruplarının yaş gruplarına göre dağılımı benzerlik 
göstermekte idi (Şekil 1). 

Erişkin hastalar içinde en sık rastlanan DKH atri-
yal septal defekt (ASD) (n=105, %52.5) idi (Tablo 3). 
Bunu sırasıyla ventriküler septal defekt (VSD) (n=34, 
%17.0), Ebstein anomalisi (n=7, %3.5), Eisenmenger 
sendromu (n=6, %3.0) ve beşer hastayla (%2.5) aort 
koarktasyonu, büyük arter transpozisyonu, foramen 
ovale açıklığı, pulmoner darlık ve aort kapak hastalığı 
izlemekteydi (Tablo 3).

En düşük yaş ortalamaları pulmoner darlık 
(20.8±3.6), aort kapak hastalığı (21.4±8.2) ve aort 
koarktasyonu (24.0±12.3) olanlarda, en yüksek yaş 
ortalamaları ise foramen ovale açıklığı (42.8±19.9) 
ve ASD (39.4±13.0) gruplarında görüldü (Tablo 3). 
Cinsiyete göre değerlendirildiğinde özellikle ASD 
grubunda kadın oranı daha fazla idi (Tablo 3).

Başvuru nedenlerine bakıldığında, basit DKH’lilerin 
sıklıkla çarpıntı, nefes darlığı ve daha az sıklıkla göğüs 
ağrısı, bayılma yakınmalarıyla kliniğimize başvur-
duğu; orta ve ağır-karmaşık DKH’lilerin ise sıklıkla 
egzersiz intoleransı, çarpıntı, siyanoz, bayılma ve daha 
az oranda da hemorajik, tromboembolik ve enfeksiyöz 
yakınmalarla başvurduğu görüldü.

TARTIŞMA

Tüm kalp hastalıkları arasında nispeten az bir 
oranda görülse de, DKH’ler tedavi edilmediği tak-
tirde mortalite ve morbiditeye yol açarak hastanın 

Tablo 2. Hastaların yaş gruplarına göre dağılımı

 Toplam % Kadın % Erkek %

10-19 36 18.0 15 41.7 21 58.3
20-29 46 23.0 28 60.9 18 39.1
30-39 49 24.5 36 73.5 13 26.5
40-49 38 19.0 21 55.3 17 44.7
50-59 22 11.0 16 72.7 6 27.3
60-69 8 4.0 5 62.5 3 37.5
70-79 1 0.5 –  1 100.0

Şekil 1. Doğuştan kalp hastalıklarının ciddiyet sınıflaması ile 
yaş grupları arasındaki ilişki.

BasitDoğuştan
kalp 
hastalığı

Orta
Ağır-karmaşık

Yaş grupları
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yaşam süresini sınırlar. Doğuştan kalp hastalıklı 
erişkinlerin tedavisi ile ilgilenen ilk merkezin çalış-
maları 1960’lı yıllarda Kanada’da başlatılmış, 1970’li 
yıllardan sonra bu konuda hizmet veren merkezlerin 
sayısı artmaya başlamıştır. Batı ülkelerinde ve ülke-
mizde canlı doğan bebeklerde DKH %0.8 oranında 
görülmektedir.[11-14] Son 40-50 yılda tıbbi ve cerrahi 
tedavide olduğu kadar tanıdaki gelişmeler sonucunda 
DKH’li bireylerin %80’den fazlası erişkin yaşlara 
kadar yaşamaktadır.[2] Bu gelişmeler ışığında, yakın 
zamanda, DKH olan erişkinlerin sayısının, DKH olan 
çocuklardan daha fazla olacağı tahmin edilmektedir.

Türkiye’de DKH’lerin görülme sıklığını araştır-
mak amacıyla yapılmış az sayıda araştırma bulun-
maktadır.[15] Ülkemizde Kurşaklıoğlu ve ark.[16] 20-22 
yaşlarındaki erkek hastalar arasında DKH oranını 
%0.07 bulmuşlar ve DKH’lerin sıklık sırasını ASD 
(%35), VSD (%26), pulmoner darlık (%13), Fallot tet-
rolojisi (%4.7) ve duktus arteriyozus açıklığı (%4.5) 
olarak bildirmişlerdir. Çalışmamızda da erişkin has-
talar içinde en sık rastlanan DKH tipi ASD (%52.5) 
idi, bunu sırasıyla VSD (%17), Ebstein anomalisi, 
Eisenmenger sendromu, aort koarktasyonu, büyük 
arter transpozisyonu, foramen ovale açıklığı, pul-
moner darlık ve aort kapak hastalığı izlemekteydi. 
Aort koarktasyonu, Ebstein anomalisi, foramen ovale 
açıklığı, pulmoner darlık ve atriyoventriküler septal 
defekt gruplarında erkek oranı, diğer gruplarda kadın 
oranı daha fazla idi.

Atriyal septal defekt erişkinlerde en sık gözlenen 
DKH’dir.[6] Bu hastalar, halsizlik, egzersiz intoleransı, 
nefes darlığı ve çarpıntı yakınmalarıyla başvururlar. 
Çalışmamızda da en sık rastlanan ASD (%52.5) idi 

ve bu hastalar foramen ovale açıklığı olan hastalardan 
sonra en yaşlı grubu oluşturmaktaydı (Tablo 3). Bu 
grupta kadın hasta sayısı 68 (%64.8), erkek hasta sayı-
sı 37 (%35.2) ve kadın/erkek oranı 1.83 idi. Literatürde 
ve çalışmamızda da görüldüğü üzere, DKH’lere 
kadınlarda daha fazla rastlanmaktadır. Kurşaklıoğlu 
ve ark.nın[16] çalışması sadece erkek hastalarda yapıl-
dığından ülkemizin DKH sıklığını ve çeşitliliğini 
tam olarak yansıtmamaktadır. Çalışmamızda erişkin-
lerdeki ASD sıklığı literatürdeki diğer çalışmalarla 
karşılaştırıldığında daha yüksek idi. Bunun nedeni, 
transkateter yöntemi ile ASD kapatma işleminin 
yapıldığı bir klinik olmamızdan dolayı ASD’li hasta-
ların daha fazla başvurusu olabilir. Uzun ve ark.nın[17] 

2007’de 240 ASD olgusunda yaptığı çalışmada en sık 
ASD tipi ostium sekundum (%82) saptanmış, bunu 
sinüs venozus tipi (%12) ve ostium primum tipi (%7) 
izlemiştir. Literatürde de, en sık ostium sekundum 
tipi (%75) görülmekte, bunu ostium primum (%15) 
ve sinüs venozus tipi (%10) izlemektedir.[18] Koroner 
sinüs tipine ise çok ender (%1’den az) rastlanmaktadır. 
Atriyal septal defektli 105 olgunun 99’unda (%94.3) 
ostium sekundum tipi, dördünde (%3.8) sinüs venozus 
tipi, ikisinde ise (%1.9) ostium primum tipi izlendi. 
Sekundum tipi ASD’nin daha sık izlenmesi, yine 
sekundum ASD’lerin perkütan yolla kapatılması için 
referans merkez olmamızla açıklanabilir.[19] 

Ventriküler septal defekt bebeklerde %0.30-0.35 
oranında görülür ve çocukluk döneminde en sık karşı-
laşılan DKH’dir.[20] Ancak, küçük VSD’lerin zamanla 
kendiliğinden kapanmasıyla yetişkinlerde görülme sık-
lığı giderek azalmaktadır. İzole VSD’lerin %70-80’ini 
perimembranöz tip oluştururken, %20-25’ini musküler 

Tablo 3. Doğuştan kalp hastalıklarının tanılara göre dağılımı ve olguların yaş ortalaması

 Toplam % Ort. yaş Kadın % Erkek %

Atriyal septal defekt 105 52.5 39.4±13.0 68 64.8 37 35.2
Ventriküler septal defekt 34 17.0 27.2±8.7 18 52.9 16 47.1
Ebstein anomalisi 7 3.5 33.7±12.6 2 28.6 5 71.4
Eisenmenger sendromu 6 3.0 28.3±9.6 4 66.7 2 33.3
Aort koarktasyonu  5 2.5 24.0±12.3 1 20.0 4 80.0
Büyük arter transpozisyonu 5 2.5 37.8±18.2 3 60.0 2 40.0
Foramen ovale açıklığı 5 2.5 42.8±19.9 2 40.0 3 60.0
Aort kapak hastalığı 5 2.5 21.4±8.2 4 80.0 1 20.0
Pulmoner darlık  5 2.5 20.8±3.6 2 40.0 3 60.0
Fallot tetralojisi 3 1.5 39.2±11.2 2 66.7 1 33.3
Tek ventrikül  3 1.5 37.0±7.2 2 66.7 1 33.3
Atriyoventriküler septal defekt 3 1.5 37.3±11.7 1 33.3 2 66.7
Diğer kardiyak lezyonlar* 14 7.0 29.0±12.9 12 85.7 2 14.3
Toplam 200 100.0 34.7±13.4 121 60.5 79 39.5

*Duktus arteriyozus açıklığı (n=2), sinüs Valsalva fistülü (n=2), konduitler(n=2), trunkus arteriyozus (n=2), mitral kapak hastalığı (n=1), 
infindibular sağ ventrikül çıkım yolu obstrüksiyonu (n=1), supravalvüler aort darlığı (n=1), çift çıkışlı ventrikül (n=1), Fontan işlemi (n=1), 

triküspit atrezisi (n=1).
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tip oluşturmaktadır.[21] Çalışmamızdaki olgularda VSD 
oranı %17 idi. Hastaların 18’i kadın (%52.9), kadın/
erkek oranı 1.1 ve yaş ortalaması 27.3±8.7 idi (Tablo 
3). Bu hastaların 29’unda (%85.3) perimembranöz tip, 
beşinde (%14.7) musküler tip VSD vardı. Ventriküler 
septal defekti bulunan erişkin hastalarda en sık izlenen 
semptomlar efor dispnesi ve egzersiz intoleransıdır. 
Semptomların ciddiyeti, defektin boyutuna, soldan 
sağa şantın derecesine, pulmoner arter basıncı ve 
dirençteki artışa bağlı olarak değişmektedir. Bu hasta-
lar, Eisenmenger sendromu gelişmeden önce VSD’nin 
cerrahi veya transkateter yöntem ile kapatılması açısın-
dan değerlendirilmelidir. 

Ebstein anomalisi nadir görülen bir doğuştan 
anomalidir ve DKH’ler içinde %0.6 oranında görül-
mektedir.[22] Erken yaşlarda hastalar sağdan sola 
şanttan dolayı sağ kalp yetersizliği semptomları ve 
siyanoz ile başvururken, erişkin yaşa ulaşan hasta-
larda ise yorgunluk, nefes darlığı, çarpıntı ve presen-
kop yakınmaları izlenir. Doğuştan kalp hastalarında 
Wolff-Parkinson-White (WPW) sendromu en sık 
(%30) Ebstein anomalisi olanlarda görülmektedir. 
Kliniğimizde Ebstein anomalisi saptanan yedi hasta-
nın üçüne WPW tanısıyla elektrofizyolojik çalışma ve 
supraventriküler taşikardi için ablasyon uygulandı. 

Büyük arter transpozisyonu DKH’ler içinde yak-
laşık %7-8 oranında görülmektedir.[23] Büyük arter 
transpozisyonu, aortun tamamının veya büyük bir 
bölümünün sağ ventrikülden çıkması ile birlikte, pul-
moner arterin tamamının veya büyük bir bölümünün 
sol ventrikülden çıkması şeklinde tanımlanabilir. 
Hastalarda genellikle yorgunluk, nefes darlığı, efor 
intoleransı ve presenkop gibi özgül olmayan şika-
yetler görülebilir. Zamanında ve uygun cerrahi giri-
şim ile düzeltme şansı bulunan bu hastaların yaşam 
beklentisi normale yakın olmaktadır. Büyük arter 
transpozisyonu olan beş hastaya da erken dönemde 
düzeltme ameliyatı yapılmıştı. 

Aort koarktasyonu DKH’ler içinde %6-8 oranında 
görülmektedir.[24] Hastalar sıklıkla erişkin yaşa kadar 
semptomatik olmadığından hipertansiyonu bulunan 
genç erişkinler özellikle aort koarktasyonu açısın-
dan dikkatle değerlendirilmelidir. Hastaların başlıca 
yakınmaları baş ağrısı, burun kanaması ve bacaklar-
da güçsüzlük olmakla birlikte, daha ciddi olgularda 
anjina ve kalp yetersizliği belirtileri görülebilmekte-
dir. Çalışmamızda aort koarktasyonu tanısıyla izlenen 
beş hasta en genç hasta gruplarından birini (ort. yaş 
24.0±12.3) oluşturmaktaydı. Bu grubun bir diğer özel-
liği de erkek hasta oranının en yüksek olduğu (%80) 
grup olmasıydı. Bu grupta iki hastaya perkütan yolla 

stent-greftleme işlemi, bir hastaya da cerrahi tedavi 
uygulandı.

Sol ventrikül çıkım yolu darlıkları, aort kapak 
hastalıkları, subvalvüler ve supravalvüler aort dar-
lıklarından oluşmaktadır. Hastalarda görülen başlıca 
semptomlar, egzersiz intoleransı, yorgunluk, anji-
na pektoris, ortopne ve bayılmadır. Doğuştan kalp 
hastalıkları içinde %3-8 oranında görülmektedir.[25] 

Bu grubun %60’ına yakınını aort kapak hastalıkları 
oluşturmaktadır. Çalışmamızda yedi hasta (%3.5) bu 
grupta yer aldı. Bunların beşinde aort kapak hastalığı, 
ikisinde supravalvüler aort darlığı vardı.

Fallot tetralojisi yaklaşık olarak her 10 bin doğum-
da 3-6 oranında görülür ve DKH’lerin %5-15’ini oluş-
turur.[26] Yaşamın ilk yıllarında ilerleyici hipoksemi 
geliştiğinden dolayı, hastaların erişkin yaşa kadar 
sağlıklı kalabilmeleri düzeltme ameliyatına bağlıdır. 
Hastalarda çarpıntı, efor dispnesi, sağ kalp yetersizliği 
belirtileri, presenkop ve senkop yakınmaları görü-
lebilir. Cerrahi onarım yapılmayan hastalarda, sağ 
ventrikül çıkış yolu darlığının derecesine bağlı olarak 
santral siyanoz görülür. Çalışmamızda izlenmekte 
olan üç hasta ameliyat edilmişti.

Atriyoventriküler septal defekt DKH’ler içinde 
%3-5 oranında görülmektedir.[26] Kısmi veya tam 
olmak üzere iki ana grupta incelenir ve kısmi olanı 
daha sık izlenir. Atriyoventriküler septal defekt bazı 
doğuştan anomalilerle (Ellis-van Creveld sendromu, 
Down sendromu, aspleni ve polispleni sendromu) 
birlikte daha sık görülmektedir. Bu hastalarda erişkin 
dönemde halsizlik, egzersiz intoleransı, çarpıntı ve 
siyanoz yakınmaları izlenebilir.

Pulmoner darlık DKH’ler içinde yaklaşık %7-12 
oranında görülmektedir ve sağ ventrikül çıkış yolu dar-
lıklarının %80-90’ınını oluşturmaktadır.[27] Hastalar 
erişkin yaşta sağ kalp yetersizliği ve efor dispnesi 
semptomları ile kliniğe başvurur. Çalışmamızda bu 
gruptaki hastalar en genç grubu (ort. yaş 20.8±3.6) 
oluşturmaktaydı. Bu hastaların dördüne pulmoner 
balon valvüloplasti uygulandı.

Tek ventrikül nadir görülen bir doğuştan kalp 
anomalisidir. Tüm doğuştan kalp defektlerinin %1’ini 
oluşturmaktadır.[28] Tedavi edilmeyen hastalarda 
prognozun kötü olması nedeniyle, ameliyat olmadan 
erişkin yaşa ulaşabilen hasta sayısı son derece azdır. 
Özellikle 20-30’lu yaşlarda gelişen aritmi ve kalp 
yetersizliği nedeniyle hastaneye yatış sıklıkları art-
maktadır.

Kaemmerer ve ark.nın[29] ileriye dönük ve çok-
merkezli yaptıkları bir yıllık takipte, DKH olan 
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erişkinlerde acile başvuru nedenleri sıklık sırasına 
göre şöyle bildirilmiştir: Aritmi (%37), akut kalp 
yetersizliği (%26), enfeksiyon (%11), bayılma (%5), 
tromboemboli (%4), göğüs ağrısı, hemoraji ve kalp 
durması. Bu hastaların hastaneye yatışında en önemli 
nedeni oluşturan aritmiler aynı zamanda giderek artan 
mortalite ve morbidite nedeni haline gelmiştir.[30] Bu 
hastaların birçoğunda geçirilen ameliyat ve değişen 
kardiyak anatomiden dolayı aritminin cinsi ve sıklığı 
farklılık göstermektedir. En sık görülen aritmiler atri-
yal aritmiler olmakla birlikte, ventrikül taşikardisi, 
ani ölüm ve atriyoventriküler bloklar da izlenmekte-
dir. Bu hastalar, aritmi açısından uygulanan medikal 
tedavinin yanında, kalp pili, ICD, ablasyon işlemleri 
ve gerekirse cerrahi tedavi açısından deneyimli kardi-
yologlar tarafından değerlendirilmelidir.

Erişkin DKH olanların bir kısmında sağdan sola 
şant sonucunda siyanoz gelişmektedir. Çalışmamızda 
11 hastada (%5.5) siyanoz izlendi. Engelfriet ve 
ark.nın[31] 72 Avrupa merkezinde DKH olan 4110 eriş-
kinde yaptığı çalışmada, en düşük beş yıllık sağkalım 
oranı (%87.4) siyanotik defekti bulunan olgularda 
görülmüştür. Gelişen hipokseminin ciddi hematolojik 
sonuçlara yol açarak birçok organı etkileyebilmesi 
nedeniyle, siyanotik defektli hastalara multidisipliner 
yaklaşım gerekmektedir. Siyanoz gelişen hastalarda 
hiperviskozite semptomları, egzersiz kapasitesi ve 
arteriyal satürasyondaki değişimler dikkatli takip 
edilmeli, endokardit ve pnömokok enfeksiyonlara 
karşı profilaksi uygulanmalıdır. Bu hastalar palyatif 
cerrahi girişimler (Blalock-Taussing şant, Potts şant, 
Glenn şant, vb.) ve gerektiğinde transplantasyon için 
değerlendirilmelidir.

Doğuştan kalp hastalığı olan erişkinler, gebe-
lik, meslek seçimi, efor kapasitesi ve yaşam tarzı 
konusunda ayrıntılı bir şekilde bilgilendirilmelidir. 
Kadın hastaların büyük çoğunluğu kontrollü takip ile 
gebeliği tolere edebilir.[32] Bu tür hastalarda gebelik 
öncesinde genetik danışmanlık yapılmalı ve fonksiyo-
nel kapasite ayrıntılı bir şekilde değerlendirilmelidir. 
Hastaların risk değerlendirmesi yapılmalı ve özellikle 
yüksek risk grubunda bulunan hastalar (Eisenmenger 
sendromu, ciddi aort darlığı ve koarktasyonu, pul-
moner hipertansiyon, siyanotik kalp hastalığı ve sol 
ventrikül ejeksiyon fraksiyonu <%35) doğum kontrolü 
açısından bilgilendirilmeli ve gerekli durumlarda 
gebelik sonlandırılmalıdır. 

Son kılavuzlarda, DKH olan yetişkin bireylere 
başarılı bir hizmet sunmanın ilk basamağı olarak 
uzmanlaşmış bir geçiş kliniğinin bulunması gerek-
tiği vurgulanmaktadır. Erişkin kardiyologları, DKH 

olan yetişkin hastalardaki karmaşık ve geniş boyutlu 
sorunlarla başa çıkacak kadar deneyimli değildir. 
Çocuk kardiyologlarının ise, çocuklara hizmet verilen 
tıbbi ortamda, erişkinlerdeki medikal sorunlarla başa 
çıkmaları beklenemez. Bunun için, çocuk ve erişkin 
kardiyologlarının birlikte çalışmaları gerekmektedir. 

Geriye dönük gerçekleştirilen bu araştırmada elde 
edilen bulguların tek bir merkezden derlenmiş olması 
çalışmayı sınırlayıcı bir etken gibi gözükse de, ülke-
mizde erişkinlerde karşılaşılan DKH’ler konusun-
da ayrıntılı bir çalışmanın olmayışı bu araştırmaya 
ayrı bir önem kazandırmakta ve araştırmayı daha 
kapsamlı çalışmalar için teşvik edici kılmaktadır. 
Ülkemizdeki erişkin nüfusta DKH’lerin gerçek sıklı-
ğının belirlenmesi çokmerkezli çalışmalarla mümkün 
olacaktır. 
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