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Fetuste Ventrikuler Septal Defekt (VSD)

Prenatal Tani, Gebelik Yoénetimi, Dogum ve Dogum Sonrasi Bakim
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Sekil 1. VSD tipleri: A) Perimembranéz, B) Perimembrandz inlet/outlet, C) Muskdiler, D) Inlet, E) Subarteriyel

Giincellenmis literatiire dayali klinik bilgilendirme belgesi

Referanslar: Ultrasound Obstet Gynecol 2014 | Frontiers in Genetics 2024 | Prenatal Diagnosis 2022 | J Am Heart
Assoc 2024

Bu bilgiler hekime muayene olmanin yerine gegcmez. Bilgilendirme amagli hazirlanmistir. Teghis veya tedavi igin kullaniimamaldir.
Sayfa1/10



. ~ PROF.DR. ALI GEDiKBASI
PERINATOLOJi UZMANI | KADIN HASTALIKLARI VE DOGUM UZMANI
www.aligedibasi.com | Tel-WhatsApp: 90 545 213 5140 | dr@aligedikbasi.com

BOLUM 1 — VSD TIPLERI VE SINIFLANDIRMA

1. VSD Tipleri ve Lokalizasyonlari

Ventrikiler septal defektler (VSD), sag ve sol ventrikil arasindaki interventrikiiler septumda olusan
acikliklardir. Konjenital kalp hastaliklarinin %25-30'unu olusturan VSD, en sik goérilen yapisal kardiyak
anomalidir. Sag ventrikil ytzinden goérildiginde defektin konumuna gore dort ana anatomik tip
tanimlanmaktadir.
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Sekil 2. VSD tiplerinin lokalizasyon semasi ve spontan kapanma oranlari

1.1 Perimembranéz VSD (%70-80)
En sik goérilen VSD tipidir. Membranl septumda, inlet ve outlet bilesenlerinin kesisme noktasinda yer
alir; triklspit valv ile komsudur. Outlet'e (6n-Ust yon, aorta ile iligki) veya inlet'e (arka-asagi yon) uzanim
gOsterebilir. Outlet uzanimda aort kapak prolapsusu riski mevcuttur.

* Lokalizasyon: Membranli septum, trikispit valv komgulugu

* Spontan kapanma (2 yil): ~%45

* Genetik risk: Kromozomal anomali %15-26 (DiGeorge, T21)

« Ozel izlem: Aort kapak prolapsus takibi gereklidir

1.2 Muskiuler VSD (%15-20)
Tamamen muskuler sinirldir; herhangi bir fibr6z doku icermez. Trabekiler septumda midventrikdiler,
apinal veya anterior lokalizasyonda olabilir. Coklu veya 'Isvigre peyniri' gériinimiinde muskiiler VSD
prenatal dénemde taninabilir.

* Lokalizasyon: Trabekiler septum, ¢oklu olabilir

* Spontan kapanma (2 yil): ~%92 — en yliksek oran

* Genetik risk: Dusuk; izole olgularda invazif test rutin gerekmez

* Genel seyir: Benign; biyuk ¢codunlugu tedavisiz kapanir

1.3 inlet VSD (<%5)
Atriyoventrikiler kapaklarin hemen posteroinferiorunda, inlet bolgesinde yer alir. AV kanal defektleriyle
ve 6zellikle Trizomi 21 (Down sendromu) ile guigli iliskisi vardir.

* Lokalizasyon: AV kapaklarin posterior-inferior komsulugu

» Spontan kapanma: Orta (~%30)

* Kromozomal risk: Yiiksek — karyotip analizi zorunlu
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« T21 iligkisi: Ozellikle AV kanal defektiyle birlikteliginde
1.4 Subarteriyel (Cift Yonlu) VSD (%5-8)

Aort ve pulmoner kapaklarin altinda, outlet septumda yer alir. iki biiyiik damar ¢ikis yolu arasinda fibréz
sureklilik mevcuttur. Spontan kapanma nadirdir; aort kapak yetersizligi hizla gelisebilir.

* Lokalizasyon: Aort + pulmoner kapak alti, outlet septum

* Spontan kapanma: Dusuk (~%10) — siklikla cerrahi gerekir

»  Ozel risk: Aort kapak prolapsusu + yetersizligi

* 22q911.2 delesyonu ile iliskili olabilir

1.5 Perimembrandz inlet/Outlet Alt Tipleri
Perimembrandz VSD'nin inlet (arka uzanim) veya outlet (6n uzanim) yéninde genislemesiyle olusur.
Sekil 1'de B panelinde gosterildigi Gzere her iki uzanim bir arada gortlebilir.

e Outlet uzanim: Aorta ile anatomik yakinlk; kapak tutulum riski

+ inlet uzanim: AV kapak morfolojisi detayli degerlendirilmeli

* Her iki tur: Seri ekokardiyografik takip ve cerrahi degerlendirme

Spontan Kapanma Oranlar@ (2 YAl
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Sekil 3. VSD tiplerinde 2 yil igcinde spontan kapanma oranlari

Onemli Klinik Not

Prenatal ddonemde spontan kapanma orani postnatal dénemden daha disuktr.
Muskdler VSD'lerin %31-48'i gebelik suresince in utero kapanabilmektedir.
Perimembrandz VSD'lerde in utero kapanma daha nadirdir.

Tum prenatal VSD olgularinin %26-32'sinde kromozomal anomali bildiriimektedir.
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BOLUM 2 — PRENATAL TANI
2. Gebelikte Prenatal Tani

VSD tanisi gogunlukla 18—-22. haftalarda yapilan ayrintil anomali taramasi sirasinda konulmaktadir. Orta
ve blyuk boyutlu defektler 16—18. haftadan itibaren saptanabilirken, kigiik VSD'ler standart taramada
g6zden kacabilir. Renkli Doppler gérintileme duyarlihdi énemli élgtide artirmaktadir.

Prenatal TanEve Takip Zaman Bizelgesi

11814 18m22 22\28. 28E32. 32638,
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Sekil 4. Gebelikte VSD tani ve takip zaman gizelgesi

2.1 Ultrason Bulgulari

* Dért odacik gériniminde interventrikiler septum surekliliginin kesilmesi
* Renkli Doppler ile sol-sag santin gbsteriimesi (H sekilli isaret)

* VSD'nin anatomik lokalizasyonunun belirlenmesi (inlet, outlet, trabekdler)
*  Defekt boyutunun élgliimesi: kiiglik <2mm; orta >2mm; blyUk >aort ¢api

* Ek kardiyak anomalilerin taranmasi (Fallot tetralojisi, TGA, AVSD)

» Kardiyak eksenin degerlendirilmesi (sol levokardia beklenir)

2.2 Fetal Ekokardiyografi Endikasyonlari

* Anomali taramasinda supheli kardiyak bulgu

» Aile hikayesinde konjenital kalp hastalidi (risk ~%3-5)

* Maternal diyabet (6zellikle tip 1-2; risk ~2—4 kat artmis)

* Teratojen maruziyeti: fenitosin, lityum, trimetadon, talidomid, izotretinoin
* Genetik anomali saptanmasi veya stphesi (T21, T18, DiGeorge)

* Artmis nikal saydamlik (>3.5mm) veya NT>95. persantil

* Maternal lupus (Anti-Ro/La antikorlar)

2.3 Ek Anomalilerin Sikhgi ve Risk Degerlendirmesi

Prenatal VSD tespitinde izole olmayan olgular 6nemli yer tutar. Ek kardiyak veya ekstrakardiyak anomali
varligi hem prognoz hem genetik tarama karari agisindan kritiktir.

VSD Tipi Ek Kardiyak Anomali Kromozomal Risk iliskili Sendromlar
Muskdler Duslk (%5-10) Dusuk Nadir
Perimembranéz Orta (%20-30) Orta (%15-26) DiGeorge, T21, T18
inlet Orta—YUksek Yiksek Down Sendromu (T21)
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Subarteriyel Yuksek (%30-40) Orta DiGeorge (22q11)

Genetik Danigsmanlik Zorunlulugu

Perimembrandz, inlet veya subarteriyel VSD tespit edildiginde genetik danismanlik kesinlikle

onerilir.

Tim prenatally saptanan VSD olgularinin %26—32'sinde kromozomal anomali bildiriimektedir.
Muskduler izole kiigik VSD'lerde risk daha disik olmakla birlikte tam kardiyak degerlendirme

gereklidir.

Genetik danismanlik: Karyotip / SNP array, NIPT, aile hikayesi ve fenotip degerlendirmesi
kapsaminda yapilmalidir.
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BOLUM 3 — GEBELIKTE YAPILMASI GEREKEN TESTLER

3. Gebelik Surecinde Testler ve Takip Protokolu

VSD tanisi konduktan sonra hem klinik yonetim hem de aileye dogru danismanlik verilmesi amaciyla
sistematik bir inceleme slreci baglatimalidir. Testler 'Zorunlu', 'Onerilir ve 'Secimlik' olarak
siniflandinimistir.

Test Zamanlama ‘ Amag Durum
Fetal Ekokardiyografi (2D 22-28. hft; tekrar  VSD tipi, boyut, ek anomali, v Zorunlu
+ Doppler) 32. hft fonksiyon
Karyotip / SNP Array 15-20. hft T21,T18, T13, v Onerilir
(amniyosentez) mikrodelesyonlar
NIPT (hiicresiz fetal DNA) 10. hftadan Trizomiler tarama; invazif Vv Onerilir

itibaren oncesi secim

Ayrintili Anomali 18-22. hft Ekstrakardiyak yapisal anomali  « Zorunlu
Taramasi
Fetal Bliyume 28. hftadan her4 IUGR, kardiyak blyime izlemi Vv Onerilir
Ultrasonografisi hftada bir
Fetal Doppler (UA, MCA)  28-32-36. hftalar Hemodinamik yeterlilik v Onerilir
22911.2 delesyon analizi  VSD tipine gore DiGeorge sendromu © Segimlik
(FISH/array) (subarteriyel/periM)
Fetal EKG / Ritim Gerektiginde AV blok, aritmiler (periM VSD) © Segimlik
Monitorizasyonu
Maternal Seroloji ik basvuruda Kardiyak etiyoloji, miyokardit Vv Onerilir
(TORCH, Anti-Ro/La) riski

3.1 VSD Tipine Gére Ozel izlem Protokolii
Muskiiler VSD

+ 22.ve 32. haftalarda fetal ekokardiyografi yeterlidir

+ izole kiigiik ise NIPT yeterli; invazif genetik test rutin gerekmez
* In utero kapanma igin seri ekokardiyografik takip

* BuylUk muskiler VSD: 4 haftada bir ekokardiyografi

Perimembran6éz VSD

» Karyotip / SNP array (kromozomal anomali riski %15-26)

* 22q11 mikrodelesyon (DiGeorge) FISH veya array-CGH analizi
* Her 4 haftada fetal ekokardiyografi; aort kapak takibi

* Outlet uzanim varsa daha sik goriintileme

Subarteriyel VSD

* Erken cerrahi planlama: 3. trimesterde pediatrik kardiyak cerrahi konsultasyonu
* Aort kapak morfolojisi her 3—4 hftada seri ekokardiyografi ile takip
* 22q11.2 delesyonu icin genetik inceleme
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*  Dogumun kardiyak merkezde planlanmasi 6nerilir

inlet VSD

* Trizomi 21 ile glglu iliski — karyotip zorunludur

* AV kanal defektini dislamak icin AV kapak ayrintili degerlendirilmeli
* Down sendromu ile birlikteliginde multidisipliner danigsmanlik

* Her 4 haftada fetal ekokardiyografi

Multidisipliner Yaklagsim

Prenatal VSD yo6netiminde ideal ekip:

* Maternal-fetal tip (MFT) uzmani — primer koordinatér

* Fetal kardiyolog — ekokardiyografi ve kardiyak dederlendirme

* Genetik uzmani — kromozomal / mikrodelesyon analizi ve danigsmanlik

* Neonatolog — dogum planlamasi ve postnatal hazirlik

* Pediatrik kardiyak cerrah — biiyiik / kompleks VSD'lerde erken konsiltasyon
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BOLUM 4 — DOGUM VE DOGUM SONRASI YONETIM

4. Dogum Planlamasi

izole kiigiik—orta VSD'lerin biiyiik gogunlugunda hemodinamik instabilite beklenmez ve standart dogum
protokolleri uygulanabilir. Blylk veya kompleks VSD'lerde dogum plani 32—-34. haftada multidisipliner
ekip tarafindan netlestirilmelidir.

fAnetim Matrisi

Muskmler Dexmk (%5@10) Damk Lokal merkez
Perimembrangz Crta (%20830) Crta (%15826) Referans merkez
Inlet OrtamyEkszk Yakszk (T21) Kardiyak merkez
Subarteriyel ‘YEksek (%30m40) Orta 3. bazamak merkez

Sekil 5. VSD tipine gére risk stratifikasyonu ve dogum plani

4.1 Dogum Yeri ve Personel

* Kigulk izole VSD (muskiler, <2mm): Lokal merkez; standart obstetrik yonetim yeterlidir
* Orta blyUklikte VSD: Neonatolog hazir bulunmali; postnatal ekokardiyografi planlanmali

* Buiylk VSD / kompleks anomali: 3. basamak kardiyak merkez; pediatrik kardiyolog + cerrah
hazir olmali

* Kardiyomegali / hidrops: ECMO kapasitesi olan merkez tercih edilmeli

4.2 Dogum Zamani ve Yontemi

* V8D tek basina sezaryen endikasyonu olusturmaz

« Dogum zamanlamasi: izole VSD'de 39-40. hafta hedeflenir

+ Kardiyak yetmezlik bulgusu varsa bireysellestirilmis plan (32—38. hft)
* Obstetrik endikasyonlar belirleyicidir; vajinal dogum tercih edilebilir

4.3 Dogum Oncesi Hazirlik

* Neonatal resusitasyon ekibinin tani ve beklenen tablo hakkinda brifing almasi
* Buylk VSD o6ngorilen olgularda prostaglandin E1 hazir bulundurulmali

*  Preterm dogum 6ngérildiginde akciger matlrasyonu igin antenatal steroid

* Dogum plani belgesi: Tum ilgili klinisyenlerle paylagiimal

Acil Miidahale Gerektiren Uyari Bulgulari

Asagidaki bulgular postnatal acil kardiyak miidahale gerektirebilir:

* Fetlste kardiyomegali (KTR >0.55) ve/veya hidrops fetalis

* Ciddi pulmoner venéz tikaniklik veya biylk sol-sag sant

» Pulmoner hipertansiyona ait Doppler bulgulari

* Birden fazla VSD + ek kardiyak anomali kombinasyonu

Bu olgularda dogum kardiyak midahale imkani olan merkezde planlanmalidir.
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5. Dogum Sonrasi Yonetim
5.1 Neonatal Ddnem — ilk 24—48 Saat

Fizik muayene: Ufiirim karakteri (VSD Gftrim ilk glinlerde belirgin olmayabilir)
* Pulse oksimetri: Sag el ve alt ekstremite dlgiimi — kritik KKH taramasi

+ Postnatal ekokardiyografi: ilk 24—48 saatte

* EKG: Ritim ve ileti bozuklugu degerlendirmesi

* Akciger grafisi: Kardiyomegali, pulmoner hiperemi

* Pulmoner vaskiler direng fizyolojik disusiyle (2—6. haftalar) sant belirginlesir

5.2 VSD Tipine Gore Postnatal izlem

Muskiler VSD — Dogum Sonrasi

+ Kuguk—orta: 1. ay, 3. ay, 6. ay ve 1. yil ekokardiyografi

* Buyudk: Medikal tedavi — furosemid + kaptopril semptomatik KY'de

* Spontan kapanma: 1. yilda %60-70, 2 yasta %92

* Cerrahi endikasyonlar (nadir): Blyime geriligi, tekrarlayan pnémoni, PHT

Perimembran6z VSD — Dogum Sonrasi

* Postnatal ekokardiyografi + EKG ilk 48 saatte

* Aort kapak: Prolapsus ve yetersizlik iziemi her 3—6 ayda bir

* Medikal tedavi: Dilretik + ACE inhibitérii semptomatik buyik VSD'de
» Cerrahi/perkitan kapatma: Qp:Qs >1.5:1, PHT, aort yetersizligi, KY
* Zamanlama: Genellikle 3-12 ay; acil endikasyon gelisebilir

Subarteriyel VSD — Dogum Sonrasi

* Spontan kapanma distk — buyuk gogunlugunda cerrahi gerekir
» Erken cerrahi degerlendirme: 3—6. ay onerilir

* Aort kapak prolapsusu hizla gelisebilir — yakin takip

* Kardiyopulmoner bypass ile yama kapatma: Altin standart

* Pulmoner hipertansiyon gelismeden mudahale kritiktir

inlet VSD — Dogum Sonrasi

* T21 eslik¢i ise Down sendromu multidisipliner bakim programi entegrasyonu
* AV kapak morfolojisi ve fonksiyonu ayrintili degerlendirilmeli

* Pulmoner hipertansiyon hizli gelisebilir: Erken cerrahi degerlendirme

* T21'de cerrahi zamanlama kritik; 6. ay 6ncesi tercih

5.3 Uzun Vadeli izlem Protokolii

Doénem ‘ Ziyaret Degerlendirme Hedef
1. Ay Kardiyoloji poliklinigi Ekokardiyografi, EKG, Temel degerlendirme
bldyime
3-6. Ay Kardiyoloji poliklinigi Sant degisimi, beslenme, Cerrahi endikasyon karari
PHT
1.Yl Ekokardiyografi + EKG  Kapanma kontroll, kapak Tedavi plani revize
2-5.YIl Yilda bir Reziduel sant, ritim, aktivite ~ Uzun dénem prognoz
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5.4 Ailelere Oneriler

* Asllama programina eksiksiz uyulmali (RSV profilaksisi, grip asisi 6nemli)

* Beslenme guglugu, hizli yorulma, asiri terleme goérildiginde kardiyolog bilgilendiriimeli

» Kapatilan VSD sonrasi genellikle aktivite kisittamasi gerekmez

+ Kapatilmamigs VSD'de dis/cerrahi girisimler 6ncesi endokardit profilaksisi i¢in kardiyolog gorisi
* Gelecek gebeliklerde yeniden kalp anomalisi riski ~%3-5 (VSD tipine gore degisebilir)

Prognoz — Genel Degerlendirme
izole VSD, zamaninda ve uygun sekilde yénetildiginde milkkemmel uzun vadeli prognoza sahip bir
kardiyak anomalidir.

Pulmoner hipertansiyon gelismeden énce midahale edilmesi, sonuglari belirleyen en énemli
faktordr.

Duzenli kardiyoloji takibi, sponatna kapanma gdzlemlenebilir ve erken midahale planlanabilir.

Muskdler kiiciik VSD'li bebeklerin bliylik cogunlugu herhangi bir kisitlama olmaksizin normal hayat
surdurmektedir.

Temel Referanslar

1. Mosimann B, Zidere V, Simpson JM. Outcome and requirement for surgical repair following prenatal
diagnosis of ventricular septal defect. Ultrasound Obstet Gynecol. 2014.

2. Gordin Kopylov L et al. Prenatally diagnosed isolated perimembranous VSD: Genetic and clinical
implications. Prenatal Diagnosis. 2022.

3. Zhang W et al. Prenatal finding of isolated ventricular septal defect: genetic association, outcomes and
counseling. Frontiers in Genetics. 2024.

4. Ali SM et al. Delivery room and early postnatal management of neonates with congenital heart disease.
Prenatal Diagnosis. 2024.

5. Donofrio MT et al. Prenatal Diagnosis of Congenital Heart Disease: The Crucial Role of Perinatal and
Delivery Planning. J Clin Dev Cardiol. 2024.

Bu bilgiler hekime muayene olmanin yerine gegmez. Bilgilendirme amagli hazirlanmigtir. Teshis veya tedavi i¢in kullaniimamalidir.
Sayfa 10/ 10



