Ecocuk

hastanesi

T.C.
EGE UNIVERSITESI TIP FAKULTESI
GOCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANA BILIiM DALI
PROF. DR. SAVAS KANSOY

DOGUMSAL KALP HASTALIGI OLAN
YENiDOGANLARDA ERKEN DONEM PROGNOZUN
RETROSPEKTiIF DEGERLENDIRILMESi

UZMANLIK TEZi

Dr. Miiserref KASAP

Tez Danigmani:

Dog. Dr. Ozge ALTUN KOROGLU

Izmir, 2017



ONSOz

Uzmanlik egitimim boyunca bilgi ve deneyimleri ile egitimime katkida bulunan,
basta klinigimiz Anabilim Dali Baskani Sayin Prof. Dr. Savag KANSOQY” a,
Asistanlik surecim boyunca Ege Universitesi Cocuk Hastanesi'nde bana
meslegimi dgreten, birbirinden degerli COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI
OGRETIM UYELERINE,

Yenidogan egitimimde ve tezimle ilgili her konuda sonsuz yardimi ve destegi
olan Sayin Prof. Dr. Nilgin KULTURSAY’ a ve Sayin Prof. Dr. Mehmet YALAZ a,
Caresiz hissettigim anlarda kanatlar altina alan, en zor durumda bile yilmadan,
iyi bir sonu¢ almak icin vazgecmemeyi 6greten, bilimsel calismalara gereken
onemi vermeyi daha da 6grendigim, bana guzel bir kapi agan, tezimin her
asamasinda bilgisinden ve deneyiminden faydalandigim tez danismanim ve ¢ok
sevgili hocam Sayin Dog. Dr. Ozge ALTUN KOROGLU' na,

Asistanlik hayatim boyunca bilgisinden ve tecribesinden ¢ogu zaman
faydalandigim, ne kadar yogun calissa da herkese yardima hazir olan, hepimize
ornek olan, benim icin en kritik dénem olan tez siurecinde bilgisini ve destegini
hichir zaman esirgemeyen Sayin Uzm. Dr. Firat ERGIN’e,

lyi niyeti ve bilgisiyle hepimize érnek olan, her zaman destege hazir olan Sayin
Uzm. Dr. Demet TEREK’ e ve Sayin Uzm. Dr. Ozgiin YORGANCI UYGUR’a
Tez calismamin istatistiksel analizlerini gerceklestiren Ege Universitesi Tip
Fakultesi Bioistatistik Anabilim Dali Baskani Prof. Dr. Mehmet ORMAN’a,
Elektronik hasta kayitlarini gerceklestiren Neonatoloji Bilim Dali Arastirma
Sekreteri Yiiksek Biolog Elif KOCAOGUT EROLa,

Zorlu asistan egitim surecinde desteklerini hep hissettigim, Uzm. Dr. Derya
AYDIN ve Uzm. Dr. Beyhan OZKAYA' ya,

Birlikte galismaktan zevk aldigim ve zorlu egitim surecini daha yasanilabilir kilan
tum asistan arkadaglarima, hemsgirelerimize, personellerimize,

Her konuda sonsuz destek veren biricik ailem; babam ve annem, Ahmet —
Neriman KASAP’ a,

Ne kadar tesekkur etsem azdir, ¢ok sagolun...

iZMIR, Ocak 2017



OZET

Giris ve Amag: Dogumsal kalp hastaliklar, kardiyovaskuler sistemdeki
dogustan olan yapisal ve fonksiyonel anormallikleri igerir. Dogumsal kalp
hastaliklarinin  canli dogumlarda gorulme sikligi  %0,8-0,9 arasinda
degismektedir. Dogumsal anomaliler igerisinde mortalite riski en yuksek
grubu olusturur. Gelismis goruntileme yontemleri ile antenatal izlemde tani
sans| artsa da tium dogumsal kalp hastaliklarinin dogum o6ncesi taninmasi
mumkun degildir.

Dogumsal kalp hastaliklarina bagh olumler en sik yenidogan
déneminde gorilmektedir. Ulkemizde dogumsal kalp hastali§i saptanan
yenidoganlar siklikla yenidogan yogun bakim Unitelerinde yatmaktadir.
Dogumsal kalp hastaliklarinin epidemiyolojisi ve mortalitesi Uzerine veriler
cok kisithdir.

Bu calismada hastanemiz ikinci ve lclncl dizey yenidogan yogun
bakim Unitesine Ocak 2014- Aralik 2015 yatirilan hastalarda dogumsal kalp
hastaligi sikhdi ve mortalitesinin saptanmasi ve mortalite igin olasi risk
faktorlerinin belilenmesi amacglanmistir.

Gere¢ Ve Yontem: Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hastanesi
Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde Ocak 2014-Aralik 2015 tarihleri
arasinda vyatirnlarak tedavi edilen tum hastalarin elektronik kayitlar
incelenerek dogumsal kalp hastaligi saptanan yenidoganlarin demografik
Ozellikleri, Klinik gidigleri ve prognoza etki eden risk faktorleri degerlendirildi.
Hasta dosyalarindan detayli demografik 6zellikler, antenatal tani 6zellikleri,
dogum vyeri, tani anindaki klinik 6zellikleri, hastaliga bagli yada badimsiz
morbidite ve mortaliteyi etkileyecek risk faktorlerine gore bobrek yetmezligi,
kalp yetmezIigi, diger organ yetmezligi gelisimi), immunlojik ve genetik agidan
durumlar (Di George Sendromu iligkisi, diger genetik sendromlar) TORCH
serolojisi, medikal tedaviler, anjiografik katerter girisimleri, cerrahi prosedur,
operasyon kararinin verilme zamani, mortalite sebepleri ve zamani
arastinldi. Hastalar ekokardiyografi sonuglarina ve kliniklerine gére normal,
onemsiz, 6nemli, ciddi ve kritik olarak gruplandiriidi [5]. Patent duktus
arteriyozus saptanan prematire bebekler bu gruplandirma diginda tutularak

kendi iclerinde hemodinamik olarak anlamli ve anlamli olmayanlar seklinde



gruplandi. Dogumsal Kalp Hastaligi nedeniyle cerrahi girisim yapilan tim
hastalar ayrica RACHS-1 klasifikasyonuna gore degerlendirildi. Bu skorlama
sisteminde; 18 yasin altindaki hastalarda, dogumsal kalp cerrahisinin kisa
dénemdeki mortalitesi hakkinda éngériude bulunabilmek amacglanmistir.

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken, istatistiksel analizler
icin SPSS (Statistical Package for Social Sciences) for Windows 16.0
programi kullanildi. Numerik degiskenleri normal dagilim gosteren veriler T —
Testi ve ANOVA ile; normal dagilim géstermeyenler Mann- Whitney U Testi
ve Cruswell Well ile degerlendirilerek, veriler ortalama + standart sapma ve
ortanca (minimum-maksimum) degerleri kullanilarak Ozetlendi. Kategorik
verilerde gapraz tablo olusturulup ki kare testi veya Fisher Exact Testi yapildi.
Risk faktorleri belirlendikten sonra lojistik regresyon analizi yapilip anlaml
bulunan parametrelerde ¢oklu degiskenli regresyon analizi (tam model, ileriye
ve geriye adim adim sec¢im) uygulanarak analiz edildi. p < 0,05 degerler
anlamli kabul edildi. Veri analizleri Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Bioistatistik
Anabilim Dalr’nda gergeklestiriimistir.

Bulgular: Ocak 2014 ve Aralik 2015 tarihleri arasinda Ege Universitesi
Tip Fakuiltesi Cocuk Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde
yatirilarak izlenen 1650 hastanin elektronik hasta kayitlari incelendiginde;
869 (%52-869/1650) hastanin ekokardiyografi olarak incelendigi géralmustar.
Sekiz yuz altmig dokuz ekokardiyografi incelemenin 144’G (% 16.5 - 144/869)
normal olarak sonuglanirken; geriye kalan 725 (% 83.4) incelemede
anormallik saptanmistir. Anormallik saptanan ekokardiyografi inceleme
sonuglari incelendiginde bunlarin 117’sinin (%16.1 -117/725) preterm
bebeklerde saptanan izole PDA olgulari oldugu; geriye kalan 608 (% 83)
hastanin ise dogumsal kalp hastaligina sahip oldugu goruldu.
Ekokardiyografik siniflamaya gore onemsiz kabul edilen grup 2 (6nemsiz)
cikarildiginda ise yenidogan kliniginde Onemli/ciddi/kritik DKH gorilme orani
% 5.2 (87/ 1650), DKH hastalarinda mortalite %37 (33/87) idi. Kritik
Dogumsal Kalp hastaligi tanisi alan 71 hastadan 9 hastaya anjiografik gigirim
uygulandi, 53 hasta opere edildi. Antenatal tani alma, opere olamama,
mekanik ventilasyon gereksinimi, postoperatif aritmi gézlenmesi kaybedilen

hastalarda daha sik gézlendi. Tum faktérler géz 6nune alindiginda genetik



sendrom ve postoperatif aritmi saptanmasinin en énemli risk faktorleri oldugu

bulundu.

Tartisma ve Sonug: Hastanemiz YYBU'de saptanan DKH sikhigi
literattr ile benzer bulunmustur. DKH na bagh olumleirin bayuk kismi HSKS
tanisi ile izlenen olgularda go6zlenmistir. Operasyon ciddiyeti arttikga
beklendigi Uzere mortalitenin arttigi goézlenmigtir. Antenatal tani sikhginin
mortalite riski ile iligkisi perinatal merkez olunmasina baglanmistir. DKH tanili
olgularin genetik sendromlar agisindan incelenmesi mortalitenin tahmini
agisindan onemlidir. Preoperatif donemde hastalarin stabilizasyonu
mumkinse mekanik ventilasyondan kaginilarak saglanmalidir. Hastalarin
operasyona verilebilmesi mortalitenin  dUsurtilmesi agisindan  uygun
yaklasimdir. Postoperatif donemde aritmiler agisindan dikkatli yaklasiimasi
gereklidir.



ABSTRACT

Introduction: Congenital heart diseases include inherited structural
and functional abnormalities in the cardiovascular system. The incidence of
congenital heart diseases in live births varies between 0,8-0,9 %. Among
congenital anomalies, CHD have the highest risk for mortality. With advanced
imaging methods the rate of antenatal diagnosis has increased although it is
not possible to recognize all congenital heart diseases before birth.

Mortality related with CHD occurs most commonly in the neonatal
period. Newborns with CHD are admitted to NICU’s in Turkey. Data on the
incidence and the mortality rate of CHD is very limited for our country.

In this study we aimed to determine the incidence and mortality rate of
CHD among patients admitted to our Level 2-3 NICU between January 2014-
December 2015.

Materials and Methods: The electronic patient records of all NICU
patients in the study period were evaluated for the demographic features,
clinical course and risk factors affecting the prognosis of newborns
diagnosed with congenital heart disease. Data for detailed demographic
features, antenatal diagnostic features, birthplace, clinical features at
diagnosis, independent morbidity and mortality due to disease, renal failure,
heart failure, other organ failure development), immunological and genetic
conditions (Di George Syndrome related genetic sendroms) TORCH
serology, medical treatments, angiographic catheter interventions, surgical
procedure, timin of operation decision, mortality reasons and time were
recorded. Patients were grouped according to echocardiography results and
clinical presentations as normal, non-significant, significant, serious and
critical. Premature infants with patent ductus arteriosus were grouped
separately as hemodynamically significant and non- significant. All patients
undergoing surgery for congenital heart disease were also evaluated
according to the RACHS-1 classification. In this scoring system; It is aimed to
predict the short term mortality of congenital heart surgeons in patients under
18 years of age.

For the statistical analysis, SPSS (Statistical Package for Social

Sciences) for Windows 16. 0 program was used. Numerical variables are
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given by normal distribution T-test and ANOVA; Those with no normal
distribution were assessed with Mann-Whitney U Test and Cruswell Well,
and the data were summarized using mean * standard deviation and median
(minimum-maximum) values. Categorical data were cross-tabulated and Chi
square test or Fisher Exact test was performed. After the risk factors were
determined, logistic regression analysis was performed and analyzed by
applying multivariate regression analysis (full model, forward and backward
step-wise selection) to the parameters found to be significant. Values of p
<0.05 were considered significant. Data analyzes were carried out at Ege
University Faculty of Medicine Biostatistics Department.

Results: When the electronic patient records of 1,650 patients who
were admitted to Ege University Medical Faculty Children's Hospital Neonatal
Intensive Care Unit between January 2014 and December 2015 were
examined; 869 (% 52-869 / 1650) patients were examined
echocardiographically. Of the eight hundred and sixty-nine echocardiographic
examinations, 144 (16.5% - 144/869) were normal; the remaining 725
(83.4%) were found to be abnormal. When the echocardiographic findings of
the anomaly were examined, 117 (16.1 % -117/725%) of these were isolated
PDA cases detected in preterm infants; And the remaining 608 (83%)
patients had congenital heart disease. Significant / severe / critical CHD
incidence in NICU clinic was 5.2 % (87/1650) and the mortality rate 37%
(33/97) in this group. Among CDH group; nine patients underwent
angiography, and 53 patients were operated. Antenatal diagnosis, not being
able to be operated, need for mechanical ventilation, postoperative arrythmia
were seen more frequently in CDH patients who died in the study period.
When all factors were considered the diagnosis of genetic syndromes and
postoperative arrythmia were the most important factors related to mortality.

Discussion and Conclusion: The incidence of CDH in our NICU is
similar to the data reported in the literature. Mortality related to CDH is most
commonly seen in patients with HLHS. As the difficulty of the surgical
procedure increase; the mortality rates increased as expected. The relation
of antenatal diagnosis with higher mortality may be related to the our
hospital's position as being a large perinatal center receiving most

complicated patients inutero. The evaluation of CHD patients for genetic
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diseases carry importance for prediction of mortality. The stabilization of CDH
patients before surgery should be better provided by evoiding mechanical
ventilation if possible. All postoperative patients must be closely followed for

postoperative arrhtmias.
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1. GIRIS VE AMAC

Dogumsal kalp hastaliklari, kardiyovaskuler sistemdeki dogustan olan
yapisal ve fonksiyonel anormallikleri igerir [1]. Dogumsal kalp hastaliklarinin
canli dogumlarda gorulme sikligi %0,8-0,9 arasinda degismektedir [2].
Dogumsal anomaliler igerisinde mortalite riski en yuksek grubu olusturur.
Gelismis goruntileme yontemleri ile antenatal izlemde tani sansi artsa da
tum dogumsal kalp hastaliklarinin dogum 6ncesi taninmasi mimkun degildir.
Yenidogan doneminde, fizyolojik dedisiklikler nedeni ile dogumsal kalp
hastaliklarinin tani konulmasinda guglikler bulunmaktadir. Tani konulmasini
takiben hizla degerlendirmenin yapilip gerekli farmakolojik ve girisimsel
tedavilerin vakit kaybedilmeden uygulanmasi gerekir. Uygun tani ve tedavi
yontemlerin saglanmasina karsin mortalite ve morbidite riski ¢cok yuksek bir
hastalik grubudur.

Dogumsal kalp hastaliklarinin nedenleri henuz iyi bilinmemektedir.
Genetik ve cevresel faktorlerin etkilesimi sonucu ortaya c¢ikan cesitli
etkenlerle agiklanmaya calisiimaktadir. Vakalarin %3-5 ailevi ya da kalitsal
sendromlarin bir parcasi olarak, %5’i kromozom anomalileri ile birlikte
gorulur. Vakalarin %2-3’Unden antenatal kizamikgik gibi viral enfeksiyonlar,
bazi hormonlar ve antiepileptik ilaglar, iyonize radyasyon, annede diyabet,
sistemik lupus eritematozis, fenilketonuri hastalidi gibi ¢evresel etkenler
sorumludur [3].

Dogumsal kalp defektli hastalarin %40-50‘inin tanisi hayatin ilk
haftasinda, %50-60 hastanin ise ilk bir ay i¢cinde tani konur [4]. Bu donemde
bulgular; siyanoz, sok benzeri agdir belirtiler olabilecegi gibi, asemptomatik
afirdm veya aritmi olabilir.

Yenidogan yogun bakim Uniteleri deneyimli personel ve gelismis
ekipmanlari ile kritik yenidogan hastalarin izlendigi birimlerdir. Dogumsal kalp
hastaliklari ile dogan yenidoganlar tlkemizde siklikla yenidogan yogun bakim
Unitelerinde takip edilmektedir. Ulkemizde dogumsal kalp hastaliklarinin
epidemiyolojisi, mortalitesi ve morbiditesi Uzerine bilgiler oldukga sinirlidir. Bu
calismada; hastanemiz yenidogan yogun bakim Unitesinde izlenen

yenidoganlarda dogumsal kalp hastaliklarinin goérialme sikhiginin  ve



mortalitesinin saptanmasi ve mortaliteye etki eden risk faktorlerinin
belirlenmesi amaglanmistir.

Bu amacla hastanemiz ikinci ve Ug¢inct dizey yenidogan yogun bakim
Unitesine Ocak 2014 - Aralik 2015 yatirilan tim hastalarin elektronik kayitlari
incelenerek dogumsal kalp hastaligi saptanan yenidoganlarin demografik
ozellikleri, klinik gidisleri ve prognoza etki eden risk faktorleri degerlendirildi.
Hastalar ekokardiyografi sonuclarina ve kliniklerine gére normal, 6nemsiz,
onemli, ciddi ve kritik olarak gruplandinidi [5]. Patent duktus arteriyosuz
saptanan prematire bebekler bu gruplandirma disinda tutualarak kendi
iclerinde hemodinamik olarak anlamli ve anlamh olmayanlar seklinde
gruplandi. Dogumsal Kalp Hastaligi nedeniyle cerrahi yapilan tUm hastalar
ayrica RACHS-1 klasifikasyonuna gore sinifandiriildi.  RACHS-1
klasifikasyonu; 18 yasin altindaki hastalarda, dogumsal kalp cerrahisinin kisa
donemdeki mortalitesi hakkinda 6ngorude bulunabilmekte kullanilan bir
skorlama yontemidir [6].

Mortalite; dogumsal kalp hastali§i gruplarinda, tanilara goére ve cerrahi
uygulanan olgularda RACHS-1 klasifikasyonu kategorilerinde ayri ayri
hesaplandi. Ciddi ve kritk dogumsal kalp hastaligi tanisi almis
yenidoganlarin demografik, klinik ve girisimsel o6zellikleri karsilastirilarak
mortaliteye etki edebilecek risk faktorleri saptanmaya calisildi.

Calismaya alinan hastalarin klinik Ozellikleri ile erken neonatal yogun
bakim morbiditeleri ortaya konulmus olup; buna ek olarak norolojik
etkilenmeler daha detayli olarak incelenmigtir.

Bu retrospektif calismada elde edilen verilerin, merkezimiz icin kesitsel
bir durum degerlendirmesi saglamasi otesinde; prognoz Uzerine etkili
olabilecek faktorlerin saptanmasi ile dogumsal kalp hastalarinin yonetiminde
mortalite ve morbiditeyi azaltmaya yoOnelik yaklasimlar gelistiriimesine rol

oynayacaklari dusunilmektedir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Dogumsal Kalp Hastaligi Tanimi

Dogumsal kalp hastaliklari kardiyovaskuler sistemdeki dogumda veya
daha sonra tanimlanabilen, dogustan olan vyapisal veya fonksiyonel

anomalileri icermektedir [1].

2.2. Dogumsal Kalp Hastaliklarinda Tarihge

Dogumsal Kalp hastaliklarinda tanimlama, siniflama, fizik muayenede
ufirdm duyulabilecegi, fizik muayenenin énemi ve sag kalim ve DKH iligkisi
ile ilgili veriler ilk kez 1800’li yillarda Kardiyolog Thomas Bevill Peacock
tarafindan Londra’ da yapilan c¢alismalarda bahsedilmektedir [7]. 1900’lu
yillara gelindiginde Kanada’ da Patolog Maude Abott, dogumsal kalp
hastaliklarinin genetik hastaliklarla birlikteligine dikkati ¢ekmis, o6zellikle
Down Sendromunda DKH gorulme sikhginin artmasina iliskin veriler sunmus,
bu konuda kitaplar yazmistir [8]. Tarihsel anlamda epidemiyolojik gelisime
yakin dénemde katki saglayan calismalar Kaliforniya’ da San Francisco
Universitesinde uzun yillar calisan Pediatrik Kardiyolog Julien | . E. Hoffman
tarafindan yarutalmustar. Hoffman , Ozellikle ventrikiler septal defektin
cerrahi girisim olmaksizin dogal seyirde kapanacagi ile ilgili veriler toplamisg,
canli dogumlarda DKH goérulme sikligi ve mortalitesi ile ilgili yol gosterici
calismalarda bulunmustur [9].

Dogumsal kalp hastaliklarinda ilk basarili cerrahi girisim 1938 yilinda
Amerika Birlegsik Devletlerinde Boston Cocuk Hastanesi'nde yapilan PDA
ligasyonu islemidir. Bunu takiben 1944 vyilinda isvicre’ de Karolinska
Hastanesi’'nde Clarence Crafoord ve Gustav Nylin tarafindan Aort
Koarktasyonu tamiri gergeklestiriimistir. Yine ayni yil Helen Taussing
(kardiyolog) tarafindan Fallot Tetrolojisi igin ortaya atilan fikir ile gelistirilen
teknik Sikago’da Memorial Cocuk Hastanesinde Alfred Blolack (Cerrah) ve
Vivien Thomas (teknisyen) tarafindan basari ile hayata gegcirilerek Fallot

Tetrolojisi icin Blolack —Taussing Sant uygulamasi gergeklestirilmistir [10].



2.3. Dogumsal Kalp Hastaliklarinda Epidemiyoloji

Dogumsal kalp hastaliklari tim canh dogumlarin %0,8-0,9’'u arasinda
gorulmektedir[5][11]. Gorulme sikhgr o6li dogumlarda %3-4, spontan
abortuslarda %10-25 ve premattre yenidoganlarda (PDA diglandiginda) %20
olacak sekilde daha yuksektir[1],[3]. Dogumsal Kalp Hastaliklari, tim major
malformasyonlarin yaklasik 1/3’i kadarini olusturur [3]. Dinya genelinde son
15 yildir, her yil 1,5 milyon DKH tanili bebek dogmaktadir[11]. En sik goérilen
dogumsal kalp anomalisi Ventrikuler Septal Defekt (VSD) olarak bildirilirken,
bunu azalan siklikla Atriyal Septal Defekt (ASD), PDA, Fallot Tetralojisi
(TOF), Pulmoner Valvuler Stenoz (PS), Buyuk Arterlerin Transpozisyonu
(BAT), Aort Koarktasyonu (AK) ve Atriyoventrikiler Septal Defekt (AVSD)
izlemektedir [12]. Siklikla kargilagilan ve prognozu kotu seyredebilen bu
hastaliklarda hastaligin tanisinin konularak, risk faktorlerinin belirlenmesi ve
erken donemde cerrahi ya da tibbi midahaleye karar verilmesi hastaligin
prognozu agisindan ¢ok onemlidir. Kritik dogumsal kalp defektli hastalarin
%40-50’sinin yasamin ilk haftasinda; %50-60’inin ise ilk bir ay iginde tani
almasi beklenir [3]. Bu donemde hastalar izole Ufurimden sok benzeri agir

tabloya kadar degiskenlik gosteren yakinmalarla basvurabilir.

2.4. Dogumsal Kalp Hastaliklarinin Neonatal Mortalitede Yeri

Yenidogan dénemi uterus disi hayata uyum igin fizyolojik adaptasyonlarin
tamamlandigi 6nemli bir donemdir. Uterus disi hayata adaptasyonda ¢ok sayida
biyokimyasal ve fizyolojik dedisiklikler gorilmektedir. Anne dolasimina ve
plasentaya bagl olmayan yenidogan kendi akcigerleri ile oksijen-karbondioksit
degisimi yapar. Besinleri emmek igin GIS fonksiyonlarina, atilim ve biyokimyasal
fonksiyonlar icin bébrek fonksiyonlarina, toksik maddelerin nétralizasyonu igin
karaciger fonksiyonlarina, enfeksiyonlardan korunmak igin immanolojik sisteme
ihtiyaci vardir. Yenidogan kardiyovaskuler sistem ve endokrin sistem kendini
kendi kendine hayatta kalmaya adapte eder. Yenidogan doneminde gorulen
problemlerin birgodu; asfiksi, erken dogum, hayati tehdit eden dogumsal
anomali veya dogum komplikasyonlarina bagh vyetersiz adaptasyondan

kaynaklanmaktadir [13]. Bu donem morbidite ve mortalitenin yluksek oldugu gok
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hassas bir donemdir. Turkiyede ilk bir yil igindeki olumlerin 2/3’G yenidogan
doneminde gorulmektedir [14].

Neonatal dénem bebek o6limleri; dogumdan sonraki 28 gun iginde
meydana gelen 6lumler olup, bunun ilk haftasi erken neonatal, sonraki 2-4
haftalari ise ge¢ neonatal 6lumler olarak tanimlanmaktadir. Neonatal 6limler
ilk 1 yil icindeki oOlumlerin %67’sini olugtururlar. En sik 6lum nedenleri
konjenital malformasyonlar, infeksiyonlar, perinatal asfiksi ve metabolizma
hastaliklaridir[15]. Nakamura ve ark’nin 1000 olguluk serilerinde neonatal
O0lum olgularinda en sik olum nedenini %35,5 ile infeksiyon hastaliklari
olusturmakta, bunu %26,1 ile hyalen membran hastaligi, %18,4 ile de
konjenital malformasyonlar takip etmektedir[16]. Pakis ve ark. adli olgulari
iceren calismalarinda neonatal grupta en sik infeksiyon hastaliklari (%36,1)
ve prematuriteye bagh hyalen membran hastaligi (%15,9) sonucu 6lim
saptamigtir[17]. Literatirde tim neonatal dlumler igerisinde dogumsal kalp
hastaliklarina bagli 6lum oranini gosteren bir calismaya rastlanmadi.

Son yillarda palyatif ve duizeltici cerrahideki gelismelerle dogumsal
kalp hastaliklarinda erigkin gaga ulasan vaka sayisi dramatik olarak artmigtir.
Buna ragmen, dogumsal kalp hastaliklari dogumsal malformasyonlara bagli
olimler iginde ilk sirada yer almaktadir [12]. 1999-2006 yillari arasinda
Amerika Birlesik Devletlerinde yapilan bir ¢galismada tim o6limlerin %0.21’i
DKH ile iligkili bulunmustur [18]. ilk 1 yasta DKH iligkili 6lim hizi
41.48/100000 canli dogum olarak belirlenmistir. Yine ayni ¢alismada DKH ile

iligkili 6lumlerin %48’inin ilk bir yas icerisinde goruldigu belirlenmigtir [18].

2.5. Dogumsal Kalp Hastaliklarinda Etiyoloji

Dogumsal kalp hastaliklarinin nedenleri hentz iyi bilinmemektedir.
Genetik ve gevresel faktorlerin etkilesimi sonucu ortaya ¢ikan gesitli etkenler
olarak aciklanmaya calisiimaktadir (Tablo 1 ve Tablo 2). Vakalarin %3-5
ailevi ya da kalitsal sendromlarin bir pargasi olarak, %9%’i kromozom
anomalileri ile birlikte gorulir. Vakalarin %2-3'Unden antenatal kizamikgik
gibi viral enfeksiyonlar, bazi hormonlar ve antiepileptik ilaclar, iyonize
radyasyon, annede diyabet, sistemik lupus eritematozis, fenilketoniri

hastaligi gibi cevresel etkenler sorumludur [3][19].



Tablo 1: Dogumsal Kalp Hastaligi Riski Artisi ile lliskili Faktorler

Prematiirite (GY<37 hft) [20] 00 2.4 (% 95 CI 2.22.7) Cesitli

Cogul gebelik [21] 00 4.53 (% 95 Cl 4.284.8) Sag VCO, VSD, ASD
intrauterin enfeksiyonlar

Rubella [22] Etkilenen bebeklerde %10-20 | PDA,Periferik pulmoner stenozu

Annede grip-nezle benzeri | OO 2.04 (% 95 CI 1.273.27) Sag VCO
enfeksiyon [23]
Maternal faktérler [21]

Preeklampsi [24] GR 1.57 (% 95 ClI, 1.481.67) Septal Defektler
Fenilketonri [25] Kontrolsiiz maternal PKU'lu AoCoa ve HSKS
bebeklerin %15'inde gorilur
Diyabet 00 4.65 (% 95 Cl 4.135.24) Heterotaksi sendromu,Konotrunkal
defektler, AVSD,Sol ve sag VCO
Hipertansiyon 001.81 (% 95Cl, 1.612.03) | SVCO, VSD, ASD
Obesite 00 1.48 (% 95 Cl, 1.321.65) | Cesitli
Tiroid hastaliklar 00 1.45 (% 95 CI 1.261.67) Cesitli

Sistemik bag dokusu | OO 3.01 (% 95 Cl 2.234.06) Heterotaksi Sendromu
hastaliklari
Epilepsi ve duygulanim | 00 1.41 (% 95 Cl, 1.161.72) | Cesitli
bozukluklari

ileri yas (> 40) 00 1.48 (% 95Cl, 1.391.58) | AVSD
Alkol — madde kullanimi 00 1.88 (% 95Cl, 1.742.04) | Sag VCO, VSD, ASD
ik trimesterde sigara | OO 1.9 (% 95 CI 1.043.45) Trunkus arteriosus,Sag VCO
kullanimi [26] 00 1.32 (% 95 Cl 1.061.65) Sekundum ASD

00 1.36 (% 95 CI 1.041.78)
Gebelikte kullanilan  gesitli | Tahminler degisir Cesitli NSAll'ler dTGA,
ilaglar (talidomid, ACE AVSD, VSD, bikispid aort kapagi
inhibitorleri, retinoik  asit, ile iligkilidir
NSAIl, fenitoin ve lityum Lityum Ebstein anomalisi ile
kullanimi) [25][27] iligkili oldugu rapor edilmi§’tirA
Yardimli Greme tekniklerinin | GR 1.64 (% 95 ClI, 1.302.07) Cesitli
kullanimi [28]

Ailede DKH 6ykisu [29]
Herhangi bir CHD ile birinci | GR 3.21 (% 95 Cl 2.963.49) Cesitli
derece akraba
Herhangi bir CHD ile 2. GR 1.78 (% 95 CI 1.092.91) Cesitli
Derece akraba
Heterotaksi ile birinci derece GR 79.1 (% 95 Cl 32.9190) Heterotaksi

Sag VCO ile birinci derece GR 48.6 (% 95 Cl 27.585.6) Sag vCoO

akraba

AVSD ile birinci derece GR 24.3 (% 95 Cl 12.248.7) AVSD

Sol VCO ile birinci derece GR 12.9 (% 95 Cl 7.4822.2) Sol VGO

akraba

Konotrunkal defektli birinci GR 11.7 (% 95 CI 8.0117) Konotrunkal Defekt

derece akraba
izole ASD ile birinci derece GR 7.07 (% 95 Cl 4.5111.1) ASD
akraba
izole edilmis VSD ile birinci GR 3.41 (% 95 Cl 2.25.29) VSD
derece akraba

OOQ: olasilik orani, GR: goreceli risk; DKH: dogumsal kalp hastaligi; Sag VCO: sag ventrikil
¢ikis yolu obstruksiyonu; VSD: ventrikiler septal defekt; ASD: atriyal septal defekt; PDA:
patent duktus arteriyozus; AVSD: atriyoventrikiler septal defekt; Sol VCO: sol ventrikdl ¢ikis
yolu tikanikligi; NSAIi: nonsteroidal antiinflamatuvar ilag; ACE: anjiyotensin dénistiriici
enzim; COA: aort koarktasyonu; HSKS: hipoplastik sol kalp sendromu; FKU: fenilketondri;
DBAT: biylk arterlerin dekstrotranspozisyonu.* Temel DKH riski yaklasik ylizde 1'dir.

9 DKH ile duygudurum bozukluklari arasindaki iligki buylk olasilikla bu bozukluklarin tedavisinde
kullanilan ilaglari yansitmaktadir.A lityumun Ebstein anomalisi ile iligkisi tartismalidir; Bununla birlikte,
gebeligin birinci veya ikinci trimesterinde lityuma maruz kalan bebeklerde DKH igin tarama yapilmasi
onerilir.



Tablo 2: DKH ve Genetik Hastalik iligkisi

Sendrom Kardiyovaskuler Anomali

VATER/VACTERL Sendromu

VSD,TOF,TGA ve digerleri

Kromozomal Sendromlar

Down Sendromu (Trizomi 21)

AVSD,VSD,ASD, TOF,PDA

Edwards Sendromu (Trizomi 18)

VSD,ASD,TOF,PDA,PS,AS,COA,SHKS

Patau Sendromu (Trizomi 13)

VSD,ASD,TOF,PS,AS,COA,SHKS,DORV

Turner Sendromu

Aortik Kapak Anomalileri , COA, Aortik
Dilatsyon/Ruptur,AVSD,ASD,SHKS

Kromozomal Delesyon / Mikrodelesyon
Sendromlari

Di George Sendromu (22q11 Delesyon
sendromu)

TOF, IAA ve Aort Ark Anomalileri, Trunkus
Arteriozus, VSD

Williams Sendromu

Pulmoner ve Aortik Kapak
Defektleri,ASD,VSD, Pulmoner Arter Stenozu

Tek Gen Sendromlari- OD Kalitim

Alagille Sendromu

PPS,ASD,VSD, TOF,COA

CHARGE Senromu

ASD,VSD,TOF,DORV,PDA,PS

Ehler Danlos (Vaskuler Tip)

Aortik Ruptar

Holt Oram Sendromu

ASD,VSD,Konotrunkal Anomaliler

Leopord Sendromu PS,ASD,VSD

Marfan Al, Aort Kokt Dilatasyonu/ Anevrizmal
Dissection

Norofibromatozis COA,Renal Arter Stenoz

Treacher Collins Sendromu ASD,PDA,VSD

Noonan Sendromu

PS,ASD,AS, Subaortik Stenoz

Tek Gen Sendromlari- OR Kalitim

Karpenter Sendromu

PDA

Ellis Van Creveld Sendromu

ASD,AVSD

Friedreich Ataksi

ASD,VSD,Konotrunkal Anomaliler

MPS AortikkapakAnomalileri,|A,MY, Kardiyomyopati
SLOS VSD,PDA,SHKS
TAR ASD,TOF

Sendromik Olmayan DKH ile ilgili Genetik
Mutasyonlar

NKX2-5 ASD,VSD,TOF,HSKS
GATA-4 ASD,VSD,TOF
TAB2 Kapak Hastaliklar,VSD,TOF

2.6. Normal Kardiyak Embriyoloji

Dogumsal kalp hastaliklarinin

tani ve tedavisinde, normal Kkalp

embriyolojisini bilmek buyldk yarar saglar. Son yillarda hayvan deneyleri,

dusuk materyalleri, genetik alanindaki gelismeler, fetal ekokardiyografinin

gebelik izleminde kullaniminin yayginlagmasi

ile kalp embriyolojisi ve

fizyolojisin daha iyi anlagiimasi agisindan 6nemli bir yol kat edilmistir. Bu

sayede tani ve tedavideki gelismeler hiz kazanmistir.

Fetal hayatin 20.

guninde

kalp ve damarlarin gelismesi

baslamaktadir. Bu dbnemde fetis boyu 1.5 mm kadardir. Baglangicta

birbirine paralel iki boru seklinde olan kalp ve damar sistemi, 4. hafta basinda




tek ve diz bir boru halinde orta hatta birlesir. Bunu izleyerek kalp tiptnde
bogumlasmalarla sinoatriyum, ventriktl ve trunkus bdlgeleri belirir. Bir hafta
icinde atriyumlarin altinda, ventrikil bolgesinde saga dogru bukilme ile
trunkus bdlgesinde yukari dogru kivrilma olur. Buna kalp lupu denir ve
bikulme saga dogru oldugu icinde sag lup (D loop; Dekstraloop) denir. Fetal
hayatin birinci ayl sonunda, atriyumlar iki loblu gériiniim kazanir. ikinci ayin
ilk gunlerinde primum atriyal septum, yukaridan asagiya gelismeye baslar.
Bu dénemde fetis boyu yaklasik 5 mm kadardir. Septum primumdaki
gelisme atriyoventriktler kapaklar hizasina gelmeden bir agiklikla sonlanir.
izleyen giinlerde, septum primumun saginda ikinci bir septum (septum
sekundum), gelismeye baslar. Bu inferior vena kavaya yakin bir bdlge haricg,
septum primumu tamamen orter. Ortilmeyen bolge foramen ovaleyi
olusturur. Gelismekte olan pulmoner venlerin birlesmesi ile de atriyumlarin
arka kisimlari gelisir. Embriyonik gelismede soldaki venler geriler, birleserek
sinls venozusu ve koroner sinusu yaparlar. Sol siiperior vena kava genelde
tamamen kapanir. Sagdaki ventz gelisimler fetal hayatin ilk 35-40 gininde
olur. Sag superior vena kava normal vendz donusu saglar. Atriyum ve
pulmoner venlerde bu gelisimler olurken, fetal hayatin 30. Guninden itibaren
ventrikill septumunun gelismesi de baglar. Once ventrikiil apeksine yakin,
orta bolgeden baslayip atriyo-ventrikiler kapaklara dogru ilerleyen septum
gelismeye baglar. Diger taraftan yukaridan, septum primum planinda,
interventrikller septum asagiya dogru geligir ve apeksten gelen septum ile
birlesip muskuler septumun batind tamamlanir.

Fetal hayatin 40. gininden itibaren endokard yastiklari, ventrikal dis
duvarlarindan baslayip merkeze dogru gelisirler. Bu dénemde trunkus
arteriyozusun aort ve pulmoner arter olarak ikiye bélinmesi de baglar. Aortik
arkuslar tarafindan yukaridan baslayan bu bélinmede yukarida 6nde olan
aort, asagiya dogru indikge arkada yer alir. Bu déonemde pulmoner arter
ondedir. Bir helezon seklinde dénts gosteren trunkus bélinmesi ile vendz ve
arteriyel normal kan akimi diuzeni saglanir. Pulmoner arterin 6nde, aortun
arkada yer almasinda aort ve pulmoner kapaklarin altindaki konuslarin
gelisimi etkili olur. Subpulmonik konus gelismeye devam ederken, subaortik
konus geriler ve kaybolur. Trunkus boélinmesinin devami, ventrikller

septumun membran6z septum bdlgesinin olusmasi ile sonlanir. Kalbin
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embriyolojik gelismesi sirasinda, aortada da ©6nemli gelismeler olur.
Baglangicta 6 aortik arkus varken, birinci aortik arkustan karotis eksternalar
gelisir. Fetal hayatin 4. haftasinda 2. arkus geriler, yalnizca boyundaki
dokulara giden klguk arterler kalir. Dordincu hafta sonunda 3. arkustan
karotis kommunis gelisir. Dordlncu arkus gelismesi dnemlidir. DOrdinct sol
arkus, yenidogan ve erigkindeki normal arkus aortanin gelisimini saglarken
on ve arka aortayi birbirine baglar. Dordincu sag arkus ise sag subklavian
arterin proksimal kismini olusturur. Besinci arkus geriler. Altinci arkus
gelismesi de onemlidir. Besinci fetal haftada, proksimalinden sag ve sol
pulmoner arterler, sol 6. arkusun distal kismindan ise duktus arteriyozus
gelisir [3][30].

@)\ Karotid Arter

Vena Cava Superior

Foraman Ovale Duktus Arteriozus I

inferior Vena Cava -
Inen Aorta

Duktus Venozus

Umblikal
Ven

-
w P Umblikal Arterler I

Resim 1: Fetal Dolagim

2.7. Dogum Oncesi ve Sonrasi Dolagim Fizyolojisi

Dogum oncesi, miadinda bir fetliste plasentadan, gobek kordonu ile
gelen kanin parsiyel oksijen basinci (P0O;) 40 mmHg, basinci yaklagik 12
mmHg, hacmi de 175 ml/kg kadardir. Plasentadan gelen kanin %50' si

karaciger dolasimina girmeden, dogrudan inferior vena kavaya gelir.



Vicudun alt kismindan gelen kanla karisir ve kalbe ulasir. Bu kanin buyuk
kismi foramen ovaleden gecerek sol atriyuma gecer, mitral kapaktan gecer
ve sol ventrikul vasitasi ile aortaya atilir. Bu sekilde, koronerler, beyin ve
vicudun st kismi yuksek oksijenli kani alir. Superior vena kavadan gelen
vendz kan, sag atriyum ve trikiispid kapag! gecerek sag ventrikile gelir. Bu
kanin oksijeni dusuktur, yaklasik PO, 19-22 mmHg civarindadir. Sag
ventrikilden pulmoner artere atilan bu kanin buylk kismi duktus
arteriyozustan gecerek inen aortaya gider, ctinkd kollabe olmus akcigerlerde
pulmoner arter dallarinda damarlarin limenleri dar ve direngleri yiksektir.
Ayrica dusuk direng olusturan plasentaya agilan aortun direnci de pulmoner
arter direncinden dusuktir. Sol ventrikilden aortaya atilan kanin sag
ventriklilden atilan ve duktustan aortaya gecen toplam kan ile miktari 220
ml/kg/dk. olarak efektif fetal kalp debisini olugturur. Bu akimin yaklasik %65'i
plasentaya giderken geri kalan %35'i de fetal organ ve dokulara oksijen tagir.

Fetusteki foramen ovale ve duktus arteriyozus agikligi nedeniyle fetal
kan dolasimi, dogumdan sonra oldugu gibi birbirini izleyen sirekli seri bir
akim degil, paralel iki akim halindedir. Diger bir deyisle, plasentadan gelen
kan, sag atriyum- dan foramen ovale araciligi ile sol atriyum ve sol ventrikle,
pulmoner arterden gelen kan da duktus araciligi ile aorta dolanimina gider.
Oradan da yine plasentaya gider. Sag ventrikilden atilan kanin ancak %10'u
akcigerlere giderken, %90 duktus arteriyozustan aortaya gecer.
Plasentadaki direncin dusik olmasi akimi yonlendirir. Foramen ovaleden sol
atriyuma giden kan ile pulmoner venlerden sol atriyuma, dolayisiyla sol
ventriktile gelen kan toplami, sad ventrikile gelen kanin yarisi kadardir.
Superior vena kava kanina eklenen inferior vena kava kaninin bir kismi ile
beraber, sag ventrikilden gecen kan soldakinin iki kati olur. Bu sebeple
fetliste sag ventrikul hakimiyeti vardir [31].

2.8. Dogumdan Sonra Yenidoganda Dolagim

Dogumdan sonraki ilk nefes ve gbbek kordonunun baglanmasi ile fetal
dolagsimdan aniden dogum sonrasi dolagsimina gegilir. Fetal dolagimda kanin
oksijenlenmesini saglayan plasentanin yerini yenidoganin akcigerlerinin

almasi, sag atriyuma gelen kanin timune yakininin akcigerlere gitmesi ve
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duktus arteriyozusun kisa zamanda fonksiyonel olarak kapanmasi gerekir.
Go6bek kordonunun baglanmasi ile aorttaki diren¢ hemen yikselir.
Akcigerlere giden kan miktari artinca sol atriyuma dénen kan volimu de artar
ve sol atriyum basinci yukselir. Sag atriyum basincinin biraz Gstline ¢ikar ve
fonksiyonel olarak foramen ovale acikken dahi, sagdan sola olan sant
sonlanir. Aortik direncin artmasi ve baro reseptdrlerin etkisi sonucu kalp hizi
azalir. Akcigerlerin sagladigi oksijen ile kanin oksijen miktari artar, bu da
pulmoner arterlerde arter yataginin genigslemesine neden olur. Artan arter
oksijeni ve prostaglandinlerin etkisi ile duktus akimi genelde 10-15 saatte
durur [32].

Akcigerler genigleyip solunum fonksiyonu gerceklesince, disen
pulmoner direng ve pulmoner arterdeki basing azalmasi sag ventrikile de
yansir ve dogumu izleyen ilk gunlerde, nadiren ilk hafta icinde, sag ventrikdl
ve pulmoner arter basinglari yenidogan dénemindeki en dusuk degerlere
ulagsir. Foramen ovaleden gecen kan miktari da azalir ve 2-3 ay icinde
tamamen kesilir. Ancak, patent foramen ovale erigkin yasa kadar surebilir
[33].

2.9. Dogumsal Kalp Hastaliklarinda Klinik Bulgular

Dogumsal kalp hastaligi olan yenidoganlar, asemptomatik olabilecegi
gibi deprese dogum, beslenme gugligu, Ufurim, siyanoz, tasipne, aritmi,
pulmoner ddem, kalp yetmezligi sok semptomlarini iceren ciddi ve hayati
tehdit eden klinik bulgular gdsterebilir. Ozellikle duktus bagimli DKH tanisinin
erken dénemde saptanmasi mortalite ve morbiditede riskini énemli dl¢cide
azaltmaktadir [5][34].

Sok, Ozellikle kritk dogumsal kalp hastaliklarinin  yenidogan
doneminde gorilen énemli bulgusudur. Sol ventrikil ¢ikis yolu darliklarina
bagdli, Hipoplastik Sol Kalp Sendromu (HSKS), ciddi aort koarktasyonu, ciddi
aort stenozu, kesintili Aorta gibi DKH'nda duktus arteriyozusun kapanmasi ve
sistemik perfuzyon basincinin dismesi nedeniyle sok gorulir. Bu hastalarda
prostaglandin baslanmasi zorunludur. Duktus bagimh dogumsal kalp
hastaliklari ve PGE1 bagslanmasi gerekli durumlar tablo 3’ te gosterilmigstir
[35][36].
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Tablo 3: Duktus Bagimli Dogumsal Kalp Hastaliklari ve PGE1 Baslanmasi Gerekli Durumlar

Sag ventikiil ¢cikim yolu Sol ventrikiil ¢ikim yolu Pulmoner-sistemik
darliklari darhklari karigimin saglanmasi
Agir TOF Kritik aort stenozu BAT
Kritik pulmoner stenoz Kritik aort koarktasyonu
Pulmoner atrezi Kesintili aort
TrikUspid atrezisi HSKS

Siyanoz, kanda deoksihemoglobinin 3-5 gr/dl olmasi ile ortaya ¢ikan
mavimsi cilt rengidir. Hafif desaturasyon, anemi, cilt rengi sebebiyle fark
edilmeyebilir [34]. Hem duktus bagimh lezyonlarda hem de duktus bagimli
olmayan lezyonlarda goérulebilir. Diferansiye siyanoz ise 06zellikle aort
koarktasyonu, kesintili aorta ve ciddi aort stenozunda duktusun kapanmasi
badli olarak alt ekstremitelerde gorilen perflizyon bozukluguna bagh sok ve
metabolik asidoz da dikkati ceker.

Ozetle, diferansiye siyanoz, pulse oksimetre ile olcilen oksijen
saturasyonunda alt ekstremitede (postduktal) sag ele (preduktal) gore >% 3'
Uk bir fark, siyanoz olmasidir [34][37]. Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari,
beslenirken yorulma, tasipne dogumsal kalp hastaliklarinin 6nemli
bulgularindandir. Genellikle pulmoner kan akiminin arttigi lezyonlarda,
pulmoner 6deme bagli meydana gelir, total pulmoner ven6z dénus anomalisi,
Trunkus Arteriyozus, Patent Duktus Arteriyosuz’daki pulmoner édeme bagli
gorulebilir. Genis VSD ve AVSD de ise kalp yetmezligine bagli beslenirken
yorulma, tasipne ve kilo alamama gibi klinik bulgular goézlenir [38].

2.10. Dogumsal Kalp Hastaliklarinda Tarama Programi

Dogumsal Kalp Hastaliklarinin taramasi temeli oksijen saturasyonun
farkli ekstremitelerde ve tekrarlayan olgumlerde farklilik olmasinin nabiz
oksimetre cihazi ile saptanmasina dayanir. Siyanozun gozle fark edilir hale
gelmesi icin saturasyonun kabaca %85 veya altinda olmasi gerektigi
bildirilmigtir [39]. Ortam 1s1§inIn yetersizligi, zenci irk, anemi, 1imh siyanoz
ciplak gozle siyanozun fark edilmesine engel olabilir. Konjenital kalp hastalikl
yenidoganda fizik muayene bulgulari da silik olabilir [40]. Dogumsal kalp
hastaliklarinin nabiz oksimetre ile taranmasinin maliyet etkin bir yaklagim

oldugu caligmalar ile ortaya konulmustur. Taramanin nasil yapilacagina
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iligkin cesitli yonergeler ortaya atiimig olmakla beraber, en yaygin kabul
goren ve klinigimizde de benimsenen tarama yonergesi Amerikan Pediatri
Akademisi tarafindan dnerilen yonergedir.

Amerikan Pediatri Akademisi'nin 6nerisine goére sag Ust ekstremite ve
alt ekstremite saturasyonlarindan herhangi biri %90%n altinda ise
ekokardiyografik inceleme gerekmektedir. Eger saturasyon %90-95 arasinda
ve/veya alt-Ust ekstremite saturasyon farki %3 ve Uzerinde ise anormal fizik
muayene bulgusu aranir. Eger varsa ekokardiyografi, yoksa nabiz oksimetre
Olcimu 1 saat ara ile 2 kez tekrarlanmalidir. Tekrardaki degerlere gore karar
verilmelidir. Bastan itibaren saturasyon %95’in Uzerinde Ust-alt ekstremite
farki %3'ten daha az ise Kklinik takip ©Onerilmektedir. Amerikan Pediatri
Akademisinin’de 6nerisi, taramaya mumkinse 24. saatten sonra baslanilip

yasamin 2.gununde tamamlanmasi yonundedir [5].

2.11. Dogumsal Kalp Hastaliklarinin Siniflandiriimasi

Dogumsal kalp hastaliklarinda gorilen fizyolojik degisiklikler, bu
hastaliklarin fetal ve neonatal kardiyovaskuler fonksiyonlari, pulmoner ve
sistemik vaskiler yatak ve dolasim dinamigine etkileri ve degisik adaptasyon
mekanizmalari yonudnden incelenmistir. Dogumsal kalp hastaliklari bugiine
kadar anatomik 0Ozellikler, radyolojik bulgular veya Klinik bulgular esas
alinarak degisik sekillerde siniflandinimistir. Ancak bu siniflandirmalar,
hastaliklarin temel veya degisen fizyolojik 6zelliklerini tam olarak agiklamakta
yetersiz kalmistir. Ornegin pulmoner vaskiiler direng artisi, soldan saga santli
bir lezyonda sant yonunu, klinik ve patofizyolojik bulgulari degistirirken;
herhangi bir kompleks kardiyak malformasyonda birgok fizyolojik degisiklik bir
arada bulunabilir. Dogumsal kalp hastaliklar asiyanotik ve siyanotik olmak

Uzere iki grupta incelenmektedir.

Asiyanotik Dogumsal Kalp Hastaliklari

Soldan saga santl asiyanotik dogumsal kalp hastaligi:
Atriyal septal defekt, Ventriktler septal defekt, Atriyoventrikiler septal
defekt, Patent duktus Arteriyosus bu grupta yer almaktadir. Defektin
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bayukligune bagl olarak pulmoner vaskuller yapilarda diren¢ gelisimine
neden olmaktadir. Hastaligin siddeti pulmoner kan akiminin (Qp) sistemik

kan akimina (Qs) oranina (Qp/Qs) baglidir.

Obstruktif tip asiyanotik dogumsal kalp hastaligi

Pulmoner valvuler stenoz (PS), aort kapak stenozu (AS) ve aort
koarktasyonu (AK) bu grupta yer almaktadir. Daha az siklikla gorulen
trikispid kapak stenozu, mitral kapak stenozu da Obstriktif tip lezyonlar
olarak kabul edilmektedir. Hastaligin siddetini darligin derecesine bagli

basing gradiyenti belirlemektedir.

Regdurjitan tip asiyanotik dogumsal kalp hastaligi
Pulmoner kapak vyetersizligi (PY), mitral kapak yetersizligi (MY),
trikiispid kapak yetersizligi (TY) bu grupta yer almaktadir. izole olabilecegi

gibi diger Dogumsal kalp hastaliklarina da eglik edebilmektedirler

Siyanotik Dogumsal Kalp Hastaliklari
Bu grup patofizyolojiye gore pulmoner kan akimi dusuk ve yuksek
olanlar olmak Uzere iki alt grupta incelenmektedir. Telekardiyografi ayirici

tanida kullanilan énemli bir aractir.

Pulmoner kan akimi azalmig olanlar
Fallot Tetrolojisi (TOF), intakt septumlu pulmoner atrezi (PA), trikiispid
atrezisi (TA), cift cikimli sag ventrikil (DORYV), obstruksiyonlu total anormal

pulmoner vendz donis anomalisi (TAPVD) bu grupta yer almaktadir.

Pulmoner kan akimi artmig olanlar
Blyuk arter transpozisyonu (BAT), tek ventrikil (TV), trunkus
arteriyozus ve obstruksiyonsuz TAPVD bu grubun kapsaminda

bulunmaktadir.
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2.10.1. Asiyanotik Dogumsal kalp hastaliklar

2.10.1.1. Soldan Saga Santh Asiyanotik Dogumsal Kalp Hastaliklari

2.10.1.1.1. Atriyal Septal Defekt (ASD)

ASD izole anomali olarak tim dogustan kalp hastaliklarinin %7’sini
olusturmaktadir. ASD tek basina olabilecedi gibi diger dogumsal kalp
hastaliklari ile birlikte de gorulebilmektedir. Klinik ASD’nin ¢apina,
lokalizasyonuna ve diger dogumsal anomalilerin varligina ya da yokluguna
baglidir. Atriyal septal defektler embriyonik septal yapinin gelisiminin durdugu
yere gore sekundum, primum, sinds venozus ve koroner sinds tipi ASD
olarak siniflandiriimaktadir (Resim 2). Patent foramen ovale (PFO) genellikle
intrakardiyak sant olusturmamaktadir. ASD olarak kabul edilmez [3].

Resim 2: Septumdaki yerlerine gére ASD tipleri A) Sinis Venozus B) Sekundum C)
Primum tip ASD

ASD’ler 4 grupta incelenmektedi:

Sekundum ASD; en sik rastlanilan ASD tipi olup tim ASD’lerin %70’ni
olusturmaktadir. Kizlarda erkeklerden 3 kat daha sik gérulmekte ve bu defekt
fossa ovalis bolgesinde bulunmaktadir.

Primum ASD; ASD’lerin %15-20'sini olusturmakta olup endokardiyal
yastik gelisimindeki bozukluklardan kaynaklanmaktadir. Bu endokardiyal
yastik kusurlari ya parsiyel atriyoventrikiler kanal (primum ASD + mitral
kapak anomalisi) veya total atriyoventrikiler kanal (Primum ASD + VSD +

mitral kapak anomalisi) seklinde goértulmektedir
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Sinds venozus tipi ASD; ASD’lerin %5-10'da gorulmektedir. Fossa
ovalisin ust tarafindadir. Vena cava superior'un girig yeri ile yakin iligkidedir
ve bazen vena cava superior kani sol atriyuma girmekte olup ven6z donus
anomalileri ile birliktelik gostermektedir.

Koroner sinus tipi ASD; normalde koroner sinus tarafindan isgal
edilen pozisyona yerlesen nadir bir ASD tipidir.

Klinik’de ASD’ler sut gocuklari ve daha bluyuk g¢ocuklarda genelde
asemptomatiktir. Orta derecede soldan sada santi olan c¢ocuklarda hafif
dispne ve yorgunluk gozlenebilmektedir. Daha biyuk santa sahip ¢ocuklarda
bu semptomlar daha belirgindir. Fizik muayenede genis ve sabit S2, 2-3/6
derece sistolik ejeksiyon GfurimuU st ¢ocuklari ve buylk ¢ocuklarda ASD’nin
tipik bulgularidir. Genis soldan sada sant durumlarinda géreceli trikiispid
kapak darligi nedeni ile sternumun sol alt kenarinda middiastolik rulman
duyulabilmektedir. Pulmoner hipertansiyonun gelistigi durumlarda sant
miktarinin azalmasina bagh olarak GfGrimlerin siddeti azalmakta, ikinci sesin
pulmoner komponenti siddetlenmekte, S2 ciftlesmesi olmakta, pulmoner
yetmezlik Gftrimi duyulabilmektedir.

Telekardiyografi’de sag atriyum ve sag ventrikul dilatasyonu nedeniyle
kardiyomegali, perifere dek uzanan pulmoner vaskularite artisi, ana pulmoner
arter ve dallarinin proksimal kesimleri ise dilate gorilmektedir.

EKG’de kicuk ve nonkomplike ASD’ler genellikle normal gérilmektedir.
Sikhkla +90 ile +180 dereceler arasinda sag aks deviasyonu ve hafif sag
ventriktl hipertrofisi beklenmektedir. Ancak biyiuk defektlerde V1'de
inkomplet sag dal blogu paterni (rsR’) izlenmektedir.

Ekokardiyografi’de ASD tanisi konulmakta, defektin lokalizasyonu ve
bayukligt  yanmt sira  kalp Uzerine olan hemodinamik  etkisi
degerlendiriimektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; nadiren pulmoner vaskuler
obstruktif hastaliktan siUpheleniliyor ise, eslik eden diger kalp anomalilerini
goruntilemek ve transkateter kapatma islemi yapmak icin kullaniimaktadir.

Prognoz ve komplikasyon; sekundum ASD’ler kendiliginden
kapanabilmekle birlikte diger tipler igin bu s6z konusu degildir. Pulmoner-

sistemik kan akim orani artan (QP/QS> 1.5), sag ventrikul volim yuklenmesi
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bulgulari, istirahat veya egzersizle pulmoner hipertansiyon (PH) olan ASD’ler

asemptomatik olsalar bile 3-5 yasinda kapatiimahdir.
2.10.1.1.2. Ventrikuler Septal Defekt (VSD)

interventrikiller septumda yerlesik defektler ventrikiller septal defekt
(VSD) olarak adlandirilir. En ¢cok membran6z tip goérulir. Dogumsal ya da
edinsel; tek ya da cogul olabilirler. izole VSD'ler, ¢ocukluk caginda en sik
kargilagilan dogumsal anomalidir ve tim dogumsal kalp hastaliklarinin
%25'ni olusturur. Cerrahi tedavi gerektiren VSD’lerin %50'sinde ek dogumsal
anomaliler [en sik patent duktus arteriyozus, aort koarktasyonu ve kesintili
aortik arkus] de mevcut iken, VSD c¢esitli major dogumsal malformasyonlarin
(Fallot Tetralojisi, buyuk arterlerin transpozisyonu, ¢ift gikimli sag ventrikdl,
komplet atriyoventrikiiler kanal defekti ve trunkus arteriyozus) da pargasi
olabilir.

Ventrikiler Septal Defekt cesitli buyuklikte olabilir, septumun herhangi
bir yerinde yer alabilir, nadiren de septumun tamamen yoklugu bi¢ciminde
olabilir. Ventrikiler septumun ortasinda veya apikal bolgesindeki VSD’ler
muskiler tip olup tek veya bircok sayida (Swiss Cheese —isvigre Peyniri
septum) olabilirler. VSD'nin tani, tedavi ve prognozunu degerlendirmede,
defektin yerini belirlemede, bir bagka deyisle VSD'lerin siniflandiriimasinda,
anatomik, ekokardiyografik ve anjiyokardiyografik olarak benzer terminoloji
kullanilmasi Onerilir.

Klinik; kicuk VSD’li hastalar asemptomatiktir, baylme gelismeleri
normaldir. Orta-genis VSD’ler ise nadiren kendiliginden kapanmaktadir bu
nedenle yasamin ilk yillarinda kapatiimalari gerekmektedir. Hastalarda
tekrarlayan akciger enfeksiyonu, egzersiz intoleransi, buyume ve gelisme
geriligine neden olabilmektedir. Uzun sireli PHT varsa siyanoz ve
aktivitelerinde azalma olabilmektedir [3].

Ventrikuler septal defektlerde soldan saga santin miktarini, defektin
bayUkligu ve pulmoner vaskuler direng belirlemektedir. Defekt alani kiigikse
(<0,5 cm?) “restriktif VSD” olarak adlandiriimaktadir. Bu VSD tipinde sag
ventrikil ve pulmoner arter basinglari normaldir. Defekt santi

sinirlandiramayacak kadar genis (>1 cm?) oldugunda ise “nonrestriktif VSD”
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olarak adlandiriimaktadir. Soldan saga sant miktarini pulmoner ve sistemik
vaskuler rezistans orani belirlemektedir. Klguk restriktif VSD’si olan siit
cocuklari genellikle asemptomatiktir. Genis nonrestriktif VSD’si olan
hastalarda ise: tasipne (artmis pulmoner kan akimina bagli), zayif beslenme,
kilo aliminda azalma, tasikardi, hepatomegali, solukluk gozlenebilmektedir.

Hastalarda 6nce soldan saga sant fazladir, sol atriyum ve sol ventrikul
volim yuUklenmesi nedeni ile genislemektedir. Zamanla pulmoner vaskuler
rezistans ve sag ventrikil basinci arttikga soldan saga sant miktar
azalmakta, biventrikiler dilatasyon ve hipertrofi gorulmektedir. Artmis kan
akimi ve basinca maruz kalan pulmoner vaskuler yatakta pulmoner vaskuler
obstruktif hastalik gelisince sant sagdan sola dodnerek, siyanoz ve sag
ventrikul hipertrofisi meydana gelmektedir.

Telekardiyografi’de kicuk defektlerde kardiyak ve vaskiler gorinim
genellikle normal iken; genis ve orta duzey defektlerde sol atriyum, sol
ventrikll ve bazen sag ventriklli iceren degisik derecelerde kardiyomegali
bulunmaktadir. Kardiyomegali derecesi ve pulmoner vaskularitede artma

dogrudan soldan saga santin miktari ile iligkilidir [3].

-

i

Resim 3: Ventrikiller Septal Defekt.

EKG'de kuguk defektler normal ya da normale yakin iken, orta
defektlerde sol ventrikil ve sol atriyum hipertrofisi bulgulari meydana
gelmektedir. Buyuk defektlerde kombine ventrikil hipertrofisi, sol atriyum

hipertrofisi ile birlikte ya da birlikte olmadan gézlenmektedir.
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Ekokardiyografi'de VSD’nin yeri, bayukligu, santin yénl, miktari,
pulmoner akimin, sistemik akima (QP/QS) orani, ventriklller arasi basing
farki, sag ventrikll ve pulmoner arter basinci degerlendiriimektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; klinik bulgular arasinda
uyumsuzluk oldugu nadir durumlarda, preoperatif olarak santin miktarini,
pulmoner vaskuler rezistansi (PVR) belirlemek ve transkateter kapatma
islemleri yapmak igin kullaniimaktadir.

Prognoz ve Komplikasyon; konjestif yetersizlik, biytk bir VSD’nin
tehlikeli ve kaginilmaz bir sonucudur. Konjestif yetmezlikli VSD’lerde olum
riski %11 dolayindadir. Bu bireylerin yaklasik %3’tinde subvalvuler pulmoner
stenoz gelismektedir. Subarteriyel kiicluik defektlerde aort kapak prolapsusu
ve aort yetersizligi; bazi VSD’lerde ise sol ventrikil ¢ikis yolu obstriksiyonu
(subaortik  ridge) gelisebilmektedir.  Tibbi  olarak tedavi edilen
komplikasyonsuz VSD’si olan hastalarda enfektif endokardit riski yasamin ilk
30 yili igin %4-10 arasindadir. Genis defektli vakalarin bir kisminda erken
doénemde pulmoner damar direncinin fazla artmis olmasi sonucu
Eisenmenger sendromu geligsmektedir.

Tedavi; kiuguk VSD’lerin %30-50’si spontan olarak, siklkla ik 2 yil
icinde kapanmaktadir. Bu kapanma olasiligi muskuler olanlarda daha fazladir
[41]. Bu nedenle kuguk VSD’lerin tedaviye gereksinimleri yoktur, ancak yakin
takip edilmeleri gerekmektedir. Buyuk VSD’de ise kalp yetmezligi varsa
inotropik, ditiretik ve ardyuk azaltici ilaglar verilmelidir. Yasamin ilk 6 ayinda
tibbi tedavi ile kontrol edilemeyen kalp yetersizligi, tekrarlayan akciger
enfeksiyonlari, buylime geriligi veya pulmoner hipertansiyon olmasi ameliyat
endikasyonlari olarak kabul edilmektedir. Belli muskuler VSD’lerde ‘semsiye’
cihazi kullanilarak cerrahi kapatma mumkindir. 6 ay-2 yas arasinda kalp
yetersizligi bulgular kontrol altina girse de santin fazla (QP/QS> 2) ve PHT
olmasi ameliyat endikasyonudur. Cerrahi tedavide VSD tek asamada
kapatiimaktadir. Yenidogan doéneminden itibaren ameliyat yapilabilmekte,
yas ve agirlik sinirt gozetiimemektedir. Pulmoner vaskuler obstruktif hastalik
gelisen VSD’lerin kapatilmasi kontraendikedir. Bu hastalarda kabul edilen

tedavi ise kalp-akciger transplantasyonudur [42][43].
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2.10.1.1.3. Atriyoventrikiler Septal Defekt (AVSD)

Atriyoventriktler septum defekti (AVSD) dogumsal kalp hastaliklar
icerisinde %3-5 oraninda goruliur [3]. Ozellikle komplet tipi, Down sendromu,
aspleni (sag izomerizm) veya polispleni (sol izomerizm) sendromu gibi bazi
dogumsal anomalilere eglik eder. Parsiyel tipinin eslik ettigi nadir anomaliler
ise Di George ve Ellis-van Creveld sendromlaridir. Eslik eden diger kardiyak
anomaliler arasinda persistan sol superior vena kava, anormal pulmoner
vendz donus anomalileri, sekundum atriyal septal defekt (ASD), ikinci bir
ventriktler septal defekt (VSD), patent duktus arteriyozus, aort veya
pulmoner darlik, arkus aort anomalileri, konotrunkal anomalilerdir (Fallot

Tetralojisi, ¢ift gcikimli sag ventrikil, blyuk arter transpozisyonu) sayilabilir.

2.10.1.1.4. Patent Duktus Arteriyosus (PDA)

Duktus arteriyozus sistemik ve pulmoner dolasimi birbirine baglayan
normal fetal anatomik bir yapidir [44]. Genellikle dogumdan hemen sonra
fonksiyonel olarak kapanmasi beklenmektedir. PDA ise sol pulmoner arter
(PA) ve inen aorta arasindaki normal fetal yapinin devam etmesi olup sol
subklaviyen arter c¢ikisinin yaklasik 5-10 mm distalinde bulunmaktadir [3].
Prematireler hari¢ tim dogumsal kalp defektlerinin %5-10’nu olugturmaktadir
ve kizlarda daha sik gorulmektedir (erkek/kiz 1:2) [32].

Klinik’de izole PDA formlari genellikle asemptomatik olup eslik eden
diger Dogumsal kalp anomalileri ile birlikte gorilebilmektedir. Duktus kicuk
ise klinik belirti olusmamaktadir. Tek klinik bulgu sol klavikula altinda 1-2.
interkostal aralikta duyulan Gfurimdur. Genis PDA ise sik tekrarlayan akciger
enfeksiyonu, atelektazi ve KKY (tasipne ve yetersiz kilo alimi ile beraber)’ne
neden olabilmektedir. Muayenede nabiz basinci artmis (canli ve sigrayici)
olup pulmoner vaskuler obstriktif hastalik gelistiginde ise sag-sol sant
sadece vicudun alt yarisinda siyanoza neden olmaktadir (diferansiyel

siyanoz)

20



Resim 4: Patent Duktus Arteriyozus

Telekardiyografi’de kucuk santh defektlerde kardiyak ve vaskiler
golgeler normal olabilmektedir. Buyiuk PDA'da ise kardiyomegali, pulmoner
konusta belirginlesme, akciger damarlanmasinda artis gibi klasik sol-sag sant
bulgulari gérulmektedir. Blyuk PDA'da Biventrikiler hipertrofi, pulmoner
vaskuler obstriktif hastalik gelismisse sag ventrikiler hipertrofi
goOrulmektedir.

Ekokardiyografi'de sol atriyum, sol ventrikil, pulmoner arter
genislemesi ve duktusun suprasternal ¢ukurdan eko ile gorulerek c¢apinin
Olcllebilmesi saglanmaktadir. Doppler ile ana pulmoner arterde devaml
turbulan akim alinmaktadir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi'de sag atriyum ve ventrikll
karsilastirildiginda pulmoner arterdeki saturasyon santin boyutuna goére artar.
Genis duktusu olanlarda pulmoner arter ve sag ventrikul basinglari ylkselir.

Prognoz ve komplikasyonlar; kicik PDA'da semptom yoktur ancak
enfektif endokardit riski vardir. Premattre PDA’sI diginda, miad dogmus yeni
doganlarda ve c¢ocuklarda genellikle spontan kapanmamaktadir. Buyuk
PDA'da ise pulmoner arterler hem yiiksek volime hem de ylksek basinca
maruz kaldigi i¢in hizla PH gelismekte ve Eisenmenger sendromuna
dénusmektedir.
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Tedavi'de PDA tanisi almis yenidoganlarda KKY geligirse antikonjestif
ve inotropik tedavi verilir. Prematurede ise kalp yetersizligi bulgusu varsa
destek tedavisi, sivi kisittamasi dnerilmekte olup hemodinamik anlamlilik
saptanan prematirelerde farmakolojik kapatma tedavisi olarak indometazin,
ibuprofen ve son donemde gundeme gelen parasetamol verilebilir.
Farmakolojik tedaviye yanit vermeyen vakalarda yenidogan donemi dahil her
yasta acil cerrahi kapatma veya perkltan transkateter dnerilmektedir [45].
Term bebeklerde destek tedavisi ile kapanmayan PDA kicuk olsa bile
enfektif endokardit riski nedeniyle tercihen 1 yas icinde, en ge¢ okul ¢cagindan
once kapatilmasi 6nerilmektedir [32].

2.10.1.2. Obstruktif Tip Asiyanotik Dogumsal Kalp Hastaliklari

2.10.1.2.1. Aort Darhlig:1 (AD)

Sol ventrikul ¢ikis yolu obstriksiyonu (LVOT) aort kapak seviyesinde,
kapagin asagisinda veya yukarisinda darlik gseklindedir. Tum dogustan kalp
hastaliklarinin % 5 kadarini olusturmaktadir ([3]). Valvuler aort darligi en sik
gorulen formudur (%70). Ardindan subvalvuler (%23) ve supravalvuler darlik
(%5-6) gelmektedir. Erkeklerde daha sik gortlmektedir (erkek/kadin 3:1).

Valvuler AD’da vyaprakgiklar kalinlasmis ve komissurler degisik
derecelerde birlesmistir. Bikuspit aort kapagi, tek kasph ya da ug¢ kaspli aort
kapagi nedenleri ile olusabilmektedir. Kapak alani normalde 2 cm2/m2’dir. Bu
alanda 1/3 oraninda daralma olusursa belirgin kardiyak ve hemodinamik
etkiler ortaya ¢ikmaktadir.

Subvalviler AD; lezyon aort kapaginin altinda, sol ventrikil gikigini
cevreleyen membran6z diyaframa, fibroz halka ya da daha seyrek olarak
gorulen diffiz bir daralma seklindedir. Subaortik darligin neden oldugu sol
ventrikll jet akimi ile aort kapaklari hasara ugramakta ve aort yetersizligi
gelismektedir.

Supravalvuler AD (SVAD) ise ¢ikan aortanin lokal veya diffuz sekilde
olabilen tubller Dogumsal darhigidir. Siklikla Williams sendromu ile birlikte
gorulmektedir (mental retardasyon, karakteristik yliz ve multiple pulmoner

arter darhg).
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Klinik; darhdin derecesine baghdir ve artttkga semptomlar da
artmaktadir. Agir darlikta sol kalp yetmezligi bulgulari, kalp buyumesi,
pulmoner 6dem saptanabilmektedir. Cabuk yorulma, gégus agrisi, senkop ve
ani 6lum gorulebilmektedir. Hafif ve orta derecede aort darlikh ¢ogu ¢ocuk
asemptomatikti. Tum  ekstremitelerde nabizlar zayiflamig olabilir.
Muayenede sistolik Ufirim saptanmasi taniya yardimcidir. Uftirim valviler
AD’da sternumun sag Ust kenarinda, subvalviler AD’da ise sol 3-4.
interkostal aralikta daha iyi duyulmaktadir. BikUspit aortik kapagi olanlarda
ise aort yetmezligine bagh olarak erken diyastolik ufurium ve Klik
alinabilmektedir.

Telekardiyografi'de valvuler darlikta ¢ikan aortada poststenotik
dilatasyon gdézlenirken, subvalviler ve supravalvuler darliklarda bu bulgu
gOzlenmeyebilir. Kompanse donemde kalp buyukligu normal iken, terminal
donemde dilatasyona bagli kardiyomegali saptanmaktadir.

EKG’'de ise sadece ciddi aortik kapak darliginda sol ventrikdl hipertrofi
bulgulari gérulurken hafif olgularda EKG normaldir. Aort darhdinin siddeti ile
EKG bulgulari arasindaki iligki zayiftir.

Ekokardiyografi; Aort kapak yapisi, anulus, ¢ikan aorta,
interventrikller septum, sol ventrikil duvar kalinhgr ve sol ventrikul
fonksiyonlarinin degerlendiriimesine imkan vermektedir ayrica sistolik basing
gradiyentinin Odlgumu ile darlik siddetinin kantitatif olarak belirlenmesini de
saglamaktadir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; Aort darliginda tanisal kalp
kateterizasyonu ve anjiyografiye gerek yoktur ancak tedavi amaciyla balon
aortik valvlloplasti uygulanmaktadir.

Prognoz ve komplikasyonlar; Aort darhdi olan olgular semptomlar
ortaya c¢ikmadan Once yillarca asemptomatik yasayabilmekle birlikte
semptomlar ortaya c¢iktiktan sonra ise prognoz koétllesebilmektedir.
Asemptomatik ciddi aort darligi olan olgularda ani 6lum riski yilda %2
civarindadir.

Tedavi; Valviler AD’li hasta semptomatik ise obstriksiyon hemen
giderilmelidir. Kateterizasyon ile odlgulen basing gradiyenti 50 mmHg'dan
yuksek olan semptomatik hastalar ve kateter gradiyenti 60 mmHg’dan yuksek

olan asemptomatik hastalara balon valvuloplasti uygulanmahdir. Subaortik ve
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supravalvuler darliklarda ise balon valvuloplasti yardimci olmadigindan
cerrahi tedavi Onerilmektedir. Yenidoganda ciddi AD olan olgularda kalp
yetmezligi ve sok varliginda hastalara acil olarak valviloplasti veya cerrahi
girisim yapilmalidir. islem uygulanana kadar duktusu acgik tutmak icin PGE-1
analoglari kullaniimalidir.[46][47]

2.10.1.2.2. Aort koarktasyonu (AK)

Aort koarktasyonu (AK) Dogumsal kalp hastaliklarinin  %5-8'ni
olusturmakta olup erkeklerde daha sik gorulmektedir (E/K 2:1). Turner
sendromlu hastalarin %30’da AK saptanmaktadir. Darlik %98 oraninda sol
subklaviyen arterin arkus aortadan ¢ikis yerinin hemen distalinde ve duktus
arteriyozusun aortaya girdigi yerin tam karsisindadir. Bu yuzden bu tip
defektler jukstaduktal koarktasyon adini almaktadir. Aort koarktasyonu
yenidoganda duktusun kapanmasiyla birlikte kalp yetmezligi yapan en sik
asiyanotik dogumsal kalp hastaligi olarak bilinmektedir. Aort koarktasyonu ile
birlikte gorulebilen lezyonlar (%50); PDA, VSD, mitral darlik, AD ve %85
oraninda bikUspit aort kapagidir.

Resim 5: Aort Koarktasyonu

Klinik; obstriuksiyon ve diger kardiyak lezyonlara bagh olarak
yenidogan hastalarda konjestif kalp yetersizligi, ciddi asidoz ve kotu

perfiizyon gorilebilmektedir. SUt ¢ocugu déneminden sonra hipertansiyon,
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sol kalp yetmezligi ve alt ekstremite perfiuzyon bozukluguna bagl; efor
dispnesi, bas agrisi, burun kanamasi, ¢abuk yorulma gibi semptomlar
saptanmaktadir. Hipertansiyon sadece mekanik daralmaya degil, renal
kanlanmanin azalmasina badli renin-anjiotensin  sisteminin  devreye
girmesine de baglanmaktadir. Fizik muayenede ‘sicak el-soguk ayak
bulgusu’ saptanabilmektedir. Karotid arterlerde belirgin ve sigrayici nabiz
palpe edilirken, alt ekstremite nabizlari zayif ve gecikmelidir. Ust ve alt
ekstremiteler arasinda sistolik kan basinci farki genellikle 20 mmHg'dan
fazladir. Dinamik sol ventrikil apeks vurulari palpe edilirken en iyi sirtta,
interskapular alanda duyulan sistolik bir Gfaram vardir. Ayrica gogus oOn
duvarinda kollateraller ve bunlara bagl devamli bir Gfarim duyulabilmektedir.

Telekardiyografi’de pulmoner hipertansiyonun etkileri (kardiyomegali,
pulmoner 6dem), koarktasyonun distalindeki akim azligini kompanse etmek
icin meydana gelen kollateral varligi gorulebilir ancak bu gorunuimler yasa
gore degismektedir. Kollateralin gelistigi hastalarda kostalarda c¢entiklenme
gorulmektedir.

EKG; bebeklerde normal aralikta saptanirken, ¢ocuklarda sol ventrikul
hipertrofisi gozlenmektedir.

Ekokardiyografi’de inen aortada diskret veya diffiz segmental darlik
goruntilenebilmekte ayrica arkus aortada veya isthmusda hipoplazi varsa
degerlendirilebilmektedir. LV (sol ventrikil) hipertrofisi, biktspit kapak ve LV
(sol ventrikul) fonksiyonlari tanida yol gostericidir. Goruntulenmesinde gugluk
olan olgularda manyetik rezonans (MR) ve CT anjiyogram degerlendirmesi
yardimcidir.  Ozellikle cerrahi ve anjiyoplasti sonrasinda izlemde,
rekoarktasyon veya anevrizma formasyonunun saptanmasinda MR
incelemesi gok yardimcidir.

Kalp kateterizasyonu ve Anjiyografi'de koarktasyonun anatomisi,
koarktasyonun proksimali ve distalindeki aort basinglari, basing farklari,
kollateral dolasimin durumu, pulmoner arter basinci, pulmoner vaskiler
rezistans, duktus ve santin yonunun degerlendiriimesine olanak verir. Ayrica
diskret koarktasyonda tedavi amaciyla balon anjiyoplasti ve uygun vakalarda
stent uygulamalarina imkan vermektedir.

Prognoz ve komplikasyonlar; uzun yillar asemptomatik kalabilirler,

ancak tani alan hastalarin koarktasyon bolgesinde basing farki >20
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mmHg’'nin ise tedavi edilmeleri 6nerilmektedir. Ameliyat olmayan hastalarda
en fazla yasam beklentisinin 30-35 yas oldugu iddia edilmektedir. Bu
hastalarda subaraknoid kanama (Willis poligonunda dogumsal anevrizma
siktir), aort riptlrl, aort disseksiyonu, sol kalp yetersizligi, enfektif endokardit
ve miyokard enfarktisu gibi komplikasyonlar bildiriimektedir.

Tedavi; enfektif endokardit profilaksisi ve birlikte varsa kalp
yetmezIliginin tedavisi gerekmektedir. Asemptomatik ¢ocuklarda ameliyatin
en gec okul doneminden énce yapilmasi 6nerilmektedir. Semptomatik olan
butin hastalarda derhal cerrahi tedavi uygulanmahdir. Kritik AK tanisi
konulan yenidogana duktusu acgik tutmak igcin PGE1 inflizyonu, inotropik
destek, diuretik tedavisi baslanarak acil transkateter veya cerrahi yolla
koarktasyon giderilme plani yapiimahdir. Ginumuizde uygun boyutta ve

yapilardaki vakalarda stent islemi yaygin olarak tercih edilmektedir [48][49].

2.10.1.2.3. Pulmoner Valvuler Stenoz (PS)

Pulmoner valvuler stenoz (PS) izole veya diger dogumsal kalp
hastaliklar ile birlikte goriilebilmektedir. izole pulmoner stenoz dogumsal kalp
hastaliklarinin  %5-6’sinda saptanmaktadir. Pulmoner stenoz valvller,
subvalviler (infundibuler) ve supravalvuler olabilmekte sag ventrikll
kavitesindeki anormal kas demeti nedeni ile de obstriksiyona neden
olabilmektedir.

Valvuler PS; olgularin %80'de darlik kapak seviyesindedir ve
erkeklerde daha fazla oldugu bildiriimektedir. Pulmoner kapak; yaprakgiklarin
fuzyonu veya yoklugu ile kalinlasmis ve displastik gorinim almigtir.
Displastik kapaklar siklikla Noonan sendromunda gorulmektedir.

infundibuler PS; izole formlari seyrek olarak gorilmektedir. Genellikle
genis VSD ile iligkilidir ve Fallot tetralojisine eslik etmektedir.

Supravalvuler PS; Pulmoner arterdeki darlik olup rubella ve Williams
sendromu ile birlikte gbzlenmektedir.

Klinik; sag ventrikil ile pulmoner arter arasindaki basing farkina
(gradiyent) baglidir. Hafif (gradiyent <30 mmHg) dereceli PS olan hastalar
genelde asemptomatiktir, orta (gradiyent 30-60 mmHg) dereceli PS olan

hastalarda ise genellikle asemptomatik olup egzersiz intoleransi ve gabuk
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yorulma gorulebilir. Siklikla fizik muayenede Ufurum duyulmasi ile fark
edilmektedir. ikinci sesin pulmoner komponenti geciktigi icin S2 gifttir. Agir
dereceli PS (gradiyent >60 mmHg) olan hastalarda sag kalp yetersizligi ile
birlikte hepatomegali, periferik 6dem, egzersiz intoleransi bulgulari ve
siyanoza neden olabilir. Agir olgularda S2'nin pulmoner komponenti
duyulmamaktadir. En iyi pulmoner odakta duyulan sistolik afurim darligin
derecesi arttikca daha da siddetlenmektedir. Kritik PS olan hastalarda sag
ventrikil basinci sistemik basinca esit veya bu basingtan daha Ust
seviyededir, atriyal duzeyde sagdan sola sant nedeniyle siyanoz
gorulmektedir.

Telekardiyografi’de kalp buyukligu valvuler PS’da normaldir. Apeks
yuvarlak, sag atriyum ve ana pulmoner arter segmenti belirgindir
(Poststenotik dilatasyon nedeniyle) Agir PS’da kardiyomegali olmakla birlikte
akciger damarlanmasi azalmistir.

EKG; hafif olgularda normal iken genellikle sag aks deviasyonu ve sag
ventrikul hipertrofisi beklenen bulgulardir.

Ekokardiyografi’'de ise obstriksiyonun yeri ve tipi goésteriimekte,
darligin proksimali ile distali arasindaki basing farki Oolgulebilmektedir.
Gradiyent 30 mmHg’ya kadar hafif, gradiyent 30-60 mmHg arasi orta ve
gradiyent >60 mmHg olmasi ciddi darlik olarak yorumlanmaktadir. Doppler
ekokardiyografi ile Olgum kardiyak kateterizasyona yakin bir sonug
verebilmektedir

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi ise valviler PS'de tani igin
gerekli degildir, ekokardiyografinin ¢ift odacikh sag ventrikil veya periferik
pulmoner stenoz tanisi/siphesi olan hastalara uygulanmasi tavsiye
edilmektedir. Ancak son yillarda transkateterle antegrad yoldan balonla
pulmoner valvuloplasti uygulanmaktadir.

Prognoz ve komplikasyonlar; hafif pulmoner stenozu olan hastalarda
darligin siddeti genellikle ilerlemezken agir obstriksiyon varhiginda ise yillar
icinde sag ventrikilin bozulmasi aritmiler ve erken Olumlere yol
acabilmektedir. Sagdan sola sant gelisen olgularda beyin apsesi ile butin
vakalarda enfektif endokardit yontnden risk vardir.

Tedavi; kritk pulmoner stenozu olan yenidoganlarda PGE-1

inflzyonuyla duktus arteriyozusun agik kalmasinin saglanmasi ve
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semptomatik hastalarda kateterizasyon ile 6lctlen gradiyentin 30 mmHg’'dan
fazla saptanmasi, asemptomatik hastalarda kateterizasyon ile Olgulen
gradiyentin 40 mmHg'dan yuksek saptanmasi durumlarinda balon
valvuloplasti uygulanmasi tavsiye edilmektedir. Enfektif endokardit profilaksisi
her zaman gereklidir. Cerrahi kararin veriimesi igin; stenoza badgli
semptomlar, aralikl siyanoz, sag ventrikul sistolik basincinin 70 mmHg’dan
ve gradiyentin 50 mmHg'dan fazla olmasi Onerilmektedir. Son yillarda
supravalvuler PS’nin tedavisinde transkateter yontemle stent uygulanmasi
tercih edilmektedir [3].

2.10.1.2.4. Mitral stenoz (MS)

Dogustan izole MS ¢ok nadir olup genelde Shone kompleksinde oldugu
gibi diger anomalilere eslik etmektedir. Romatizmal MS c¢ocukluk c¢aginda
nadir gorulmektedir ¢linkl bu durumun gelismesi icin ilk atagin Gzerinden 5-
10 yil gegmesi gerekmektedir. Etiyolojiden bagimsiz olarak 6nemli MS
sonucunda LA’'da genisleme, pulmoner vendz hipertansiyon, pulmoner arter
hipertansiyonu, sag kalpte hipertrofi ve genisleme gorulmektedir.

Klinik’de hafif MS’lu hastalar asemptomatik iken agir MS’lu bebeklerde
nefes darligi ve buylime geriligi semptomlari erken déonemde goériimektedir.
Blyuk cocuklarda egzersiz intoleransi, dispne ile ortopne gorulmektedir.
Tekrarlayan karditlerler klinik durumu daha da agirlagtirmaktadir.

Telekardiyografi’de sol atrium ve sag ventrikul genellikle bayamugtur
ve ana pulmoner arter segmenti genellikle belirginlesmistir.

EKG’de sag aks sapmasi, sol atriyal hipertrofi, sag ventrikul hipertrofisi
sik gorulmektedir.

Ekokardiyografi; papiller  yapilarin, kordalarin, kapaklarin,
supravalvuler bdlgenin vyapisal anomalilerini gostermekte yardimcidir.
Genellikle sol atriyum genis gorilmekte, ana pulmoner arter, sag ventrikil ve
sag atriyum genislemektedir. Doppler ile de LA-LV arasindaki diyastolik
basing farki dlgulerek darligin derecesi belirlenebilmektedir.

Prognoz ve komplikasyonlar; hafif MS’lu ¢ocuklarin ¢ogu
asemptomatik olup ancak egzersizle semptomatik hale gelirler. Blyume

geriligi olan belirgin MS’lu gocuklara balon veya cerrahi girisim gerekli olup
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tekrarlayan romatizmal ates rekurrensleri darligin kotilesmesine neden
olabilmektedir.

Tedavi; hafif ve orta MS’larda dekonjestif tedavi uygulanmaktadir.
Tekrarlayan akciger enfeksiyonu ve blyiume geriligi olan ¢ocuklarda kapagin
balonla dilatasyonu onerilmektedir [43]. Ancak Dogumsal olanlarda LV ve
aortanin gelisimi etkilendiginden eslik eden Dogumsal yapilarla tedavi
degerlendiriimelidir. Semptomu olan hastalarda ve mitral kapakta 10 mmHg

Uzerinde basing farki olanlarda cerrahi endikasyonu vardir [50].

2.10.1.3. Regurjitan Tip Asiyanotik Dogumsal Kalp Hastaliklari

2.10.1.3.1. Mitral yetersizligi (MY)

Dogumsal mitral yetmezlik izole olabildigi gibi siklikla diger dogumsal
kalp hastaliklariyla birlikte de gorilebilmektedir. Cogunlukla dodustandir ve
AV kanal defekti ile birliktedir. Ayrica miyokardit ve romatizmal kalp hastalgi
ile birlikte de gorulebilmektedir. izole mitral yetersizlik mitral kapak anulus
dilatasyonu, anormal olarak yerlesmig kapak leafletleri, mitral kleft olusumuna
sekonderdir ve kapak deformedir. Mitral yetersizlik siddetli ise sol atriyum ve
sol ventrikdl hipertrofisine yol acabilir.

Telekardiyografi’de sol kalp hipertrofisi saptanmaktadir. Pulmoner
damarlanma genellikle normal sinirlardadir ancak Uzerine KKY eklenirse
pulmoner vendz konjesyon gelismektedir.

Ekokardiyografi’'de sol atriyum ve sol ventrikilde buylime, kapak
yapisi, eslik eden anomaliler ile papiller kaslar, korda tendinealar ayrintili
olarak degerlendirilebilmektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi'de sol atriyal basing artigi,
ventriktl kavitesi, LV duvar yapisi, LV c¢ikis yolu degerlendirilebilmekte,
ayrica degisen derecelerde PH saptanabilmektedir.

Prognoz ve komplikasyonlar; hafif regurjitasyonlu hastalar goéreceli
olarak ¢ok uzun sure stabil kalirlar, enfektif endokardit nadir bir komplikasyon
olup erigkin yaslarda LV yetersizligi ve buna baglh pulmoner hipertansiyon

gelisebilmektedir.
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Tedavi'de KKY olanlarda erken dénemde antikonjestif tedavi yararlidir.
Ancak aritmi, direncli KKY bulgular olan olgularda mitral valvuloplasti
semptomlarda gerilemeye neden olmakta kalp boyutlari normale
gelebilmektedir. Bazi hastalarda prostetik mekanik mitral kapak replasmani

ve ciddi vakalarda kalp transplantasyonu gerekebilmektedir [50][3][51].

2.10.1.3.2. Trikuispid yetmezligi (TY)

izole Dogumsal TY genellikle trikiispid kapagdin Ebstein anomalisi ile
iligkilidir. Ebstein anomalisi TY’nin siddetine ve atriyal seviyedeki bir
baglantinin (patent foramen ovale veya atriyal septal defekt) varligina bagli
olmak Uzere, siyanozsuz veya degisen derecelerde siyanoz ile birlikte ortaya
cikabilmektedir. Diger cocuklar asiyanotik olma egiliminde iken, yenidogan
doneminde saptandigi taktirde Ebstein anomalisi siklikla siyanoz ile iligkilidir

Klinik’'de TY siklikla sag ventrikil disfonksiyonuna eslik etmektedir.
Sag ventrikdl asiri hacim yuku, intrensek miyokardiyal hastalik, ya da her
ikisinden dolay! dilate oldugunda, trikispid anulusu buyuyerek kapak
yetmezligine neden olmaktadir. Sag ventrikul dilatasyonu dizeltildiginde TY
diuzelebilir ya da kapak anulusunun cerrahi plikasyonu gerekebilir

Telekardiyografi; genelde normal vaskiler golgeler gorilmekte olup
eger agirsa sag atriyal genisleme meydana gelmektedir.

EKG; sag dal blogu paterni, sag atriyal hipertrofi ve Ebstein
anomalisinde birinci derece AV blok gozlenmektedir

Ekokardiyografi; kapadi dogrudan ilgilendiren nedenler saptanmakta,
ventrikul iglevleri, trikispid anulus ¢api, diger kapaklar degerlendirilebilmekte
ve pulmoner basin¢ hesaplanabilmektedir.

Tedavi; genelde iyi tolere edilir, tedavi altta yatan neden ve patolojiye
gore duzenlenmelidir. Sol taraf kapak sorunlarinin dizeltiimesiyle TY genelde

geriler ve ortadan kalkar.

2.10.1.3.3. Aortik Kapak Yetersizligi (AY)

AY genellikle dogustan olmakla birlikte biklspit aort kapagi, aort

kapaginin balon dilatasyonu sonrasi, subaortik darliga ikincil geniglemis aort
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koku ile birlikte (Marfan sendromu, Ehler-Danlos sendromu) gibi nedenlerle
olugsmaktadir [12]. Ayrica izole AY varliginda LV hipertrofisi eslik ediyorsa
primer ve sekonder hipertansiyon yoniunden degerlendiriimelidir.

Klinik; hafif yetersizli§i olan hastalar asemptomatik iken agir AY’de
egzersiz intoleransi gelismektedir. Hafif AY’de kalp sesleri normal, orta, agir
AY’'de S1 siddetinde azalma olmakta ve S2 normal veya tek
duyulabilmektedir. Agir AY’de genis nabiz basinci ve sigrayici nabiz
duyulabilmektedir.

Telekardiyografi'de LV’U icerecek sekilde degisik derecelerde
kardiyomegali gorulmektedir. Siklikla ¢ikan aorta ve aort topuzunda
belirginlesme vardir.

EKG’de hafif olgularda EKG normal iken agir olgularda LVH bulgulari
ve aritmiler gorulebilmektedir.

Ekokardiyografi'de LV c¢apini, fonksiyonunu belirlemede ve kapak
yapisini degerlendirmede faydalidir. Dilate sol ventrikll ve normal sol atriyum
gorulmektedir. Ayrica bikuspit AY, AS, AK, ve LV cidarini degerlendirmede
yararhdir.

Prognoz ve komplikasyonlar; hafif-orta AY’li hastalar uzun stre
asemptomatik kalirlar, ancak semptomlar ortaya c¢ikinca hastalar hizla
kotulesirler. Anjinal adri, KKY, coklu ventrikiler erken vurular agir AY ile
ortaya c¢ikan istenmeyen belirtiler olup enfektif endokardit nadir bir
komplikasyonudur.

Tedavi; hafif ve orta AY’li hastalar uzun sire asemptomatik iken
semptomlar ortaya ciktiktan sonra hizla koétlilesmektedir. AY olan butdn
olgulara enfektif endokardit proflaksi uygulanmasi gerekmektedir. Agir AY’si
olan semptomatik (gogus agrisi, senkop, egzersiz dispnesi) hastalar, ilerleyici
LV fonksiyon bozuklugu ve genislemesi olan hastalara cerrahi tedavi
onerilmektedir[52][50].
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2.10.2. Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklari

2.10.2.1. Pulmoner Kan Akimi Dusilik Olan Siyanotik Kalp Hastaliklar

2.10.2.1.1.Fallot Tetralojisi (TOF)

Fallot Tetralojisi; primer defektin infundibuler septumun (aort ve
pulmoner cikislari ayiran muskuller septum) anterior deviasyonu oldugu
konotrunkal lezyondur [12]. Tim dogumsal kalp hastaliklari arasinda %8-10
sikhikta gorulmektedir. Karakteristik Ozellikleri, buylik malalignment yapida
genis VSD (genellikle ¢capi aortik kapak anulusu ile ayni olan), sag ventrikul
¢ikim yolu darhg (RVOT) (infundibular stenoz), ata biner tarzda
dekstrapozisyonlu aorta ve sag ventrikul hipertrofisi seklindedir [3]. Eger
bunlarla birlikte ASD de varsa “Fallot pentalojisi” de denilmektedir. Pulmoner
stenoza bagli olarak; sag ventrikil hipertrofisi, akciger perflizyonunda
azalma, sagdan sola sant ve santral siyanoz gelismektedir. Anomalinin en
siddetli formunda pulmoner kapak atretik (%15) olup pulmoner anulus ve PA
hastalarin gogunda degisken derecelerde hipoplastiktir. FT'de %20 olguda
sag arkus aorta, olgularin %5-9’'unda koroner arter anomalileri gortlmekte
olup anomaliler genellikle LAD (sol 6n inen koroner arter) de gdzlenmektedir
[44] [53].

NORMAL KALP FALLOT TETRALQJISI

Atabinen Aorta
Pulmaner Stenoz

Ventrikiler Septal
Defekt

) J

Sag Ventrikdl
Hipertrofisi

Resim 6: Fallot Tetralojisi (TOF)
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Klinik; Semptomlarin giddeti pulmoner stenozun derecesi ile iligkilidir
[3]. Siyanoz dogumda mevcut olabilmekte, daha ge¢ infant donemi boyunca
veya c¢ocukluk caginda pulmoner stenozun artmasina bagli olarak
gozlenebilmektedir. Tipik olarak 6 hafta ile 6 ay arasinda siyanoz fark
edilmektedir. Siyanoz mukoéz membranlarda, agiz ve tirnak uclarinda
gozlenmektedir.  Efor dispnesi, c¢Omelme ve hipoksik nobetler
olusabilmektedir. Cocukluk ¢agi sirasinda pulmoner stenozu olan olgularda
anemi veya enfektif endokardit gibi Gzerine binen bir hastalik olmadigi surece
konjestif kalp yetersizligi bulgulari ortaya gikmamaktadir. Surekli siyanoza
sahip hastalarda el ve ayak parmaklarinda ¢omaklasma (6 ayliktan Once
oldukga seyrek) gorulmektedir. Sag ventrikul aktivitesi genellikle artmakta, sol
orta sternum sinirinda sistolik bir tril palpe edilebilmekte (%50) ve aorta
kaynakli ejeksiyon Kklik igitilebilmektedir. 2. kalp sesi sadece aortik
komponente ait olarak tek isitiimektedir. Pulmoner kapaktan kaynaklanan 3-
5/6 siddetinde sistolik ejeksiyon GfGrumd sternumun sol kenarinda 2-4.
interkostal araliklar arasinda isitilir ve sol omuza yayilir. Sag ventrikil ¢ikis
yolu darhgi arttikga ufurium hafiflemekte ve kisalmaktadir. Nadiren PDA
varliginda siyanotik yenidoganlarda surekli UfurGm de alinabilmektedir
(pulmoner atrezi ile birlikte olan TOF).

Telekardiyografi’de kalp buyuklugu normal veya normalden kuguktur.
Sag ventrikul hipertrofisi nedeniyle apeks yukari kalkmis gorinumdedir. Bu
gorunume ‘tahta pabug¢’ gorunimu adi verilmektedir. Sagdan sola sant
nedeniyle pulmoner artere ve akcigere giden kan azaldigi i¢in, pulmoner
konus ¢Okuk ve akciger damarlanmasi azalmistir. Hastalarin yaklasik %25’de
sag arkus aorta da bulundugu igin sag ust kontur belirginlesebilmektedir.

EKG'de sag ventrikil hipertrofisi ile sag aks bulgulari saptanir
(asiyanotik formda QRS aksi normaldir)

Ekokardiyografi ise pulmoner stenozun vyeri ve derecesi, VSD,
aortanin dekstrapozisyonu, sag ventrikal hipertrofisi, anormal koroner
arterlerin saptanmasinda ve anomalilerin tespitinde yararldir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; pulmoner basincin olgulmesi,
sag ventrikll ve aort basinglarinin esit oldugunun, sag ventrikdl ¢ikis yolu
obstriksiyonunun, aort anatomisinin ve VSD’nin gdsterilmesinde, pulmoner

arterlerin  geligsiminin  saptanmasinda, aortada oksijen saturasyonun
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dusuklagunu olgmede (%75-85), eslik eden koroner anomalileri saptamada
ve atrezili tiplerde duktusun stentlenmesinde kullaniimaktadir.

Prognoz ve komplikasyonlar; hastaligin progresyonu sag ventrikul
cikis yolu obstriksiyonunun derecesine baglanmaktadir. Siyanozu ciddi olan
hastalarda gelisme geriligi, hipoksik nobetler gelisebilmektedir ve bu hastalar
siyanoza sekonder polisitemi ve goreceli demir eksikligi anemisi yonunden
takip edilmelidir. Subakut bakteriyel endokardit nadir ve ciddi bir
komplikasyondur. Beyin apsesi ve serebrovaskiler olaylar seyrek olmakla
beraber olusabilmektedir. Pihtilasma bozuklugu uzun suren siyanozun geg
bir komplikasyonudur. Ameliyat yapilamayan vakalarin ¢ok buyuk bir bolim
hipoksi ve enfektif endokardit gibi nedenlerle ¢ocukluk vyillarinda
kaybedilmektedir. Ameliyat yapilan hastalarin %1-5 kadarinda aritmilere bagli
ani kardiyak 6lum gozlenmektedir.

Tedavi; Siyanozu c¢ok siddetli olan bir yenidoganda prostaglandin
uygulamasi cerrahi yapilana kadar duktusun acik tutulmasi igin yararl
olmaktadir. Hematokrit ve hemoglobin takibinin yapilmasi, aneminin ve
dehidratasyonun duzeltiimesi gerekmektedir. Sut c¢ocuklarindaki hipoksik
ataklar  baslangigta  diz-gogus  pozisyonuna  getirilerek,  yUksek
konsantrasyonda oksijen ve morfin sulfat uygulanarak tedavi edilmelidir. Eger
asidoz varsa ve hemen dizelmiyorsa intraven6z sodyum bikarbonat ve bir
alfa-adrenerjik agonist verilmesi Onerilmektedir. Hipoksik ataklarin
onlenmesinde 0,5-1,5 mg/kg propranololun yararl oldugu gosterilmistir. Fallot
tetralojisinde dijital preparatlarinin ve dilretiklerin yeri ve yarari yoktur.
Ozellikle sistemik-pulmoner arter santi olanlarda bakteriyel endokardit ciddi
bir komplikasyondur. Dis hijyeni subakut bakteriyel endokarditin
onlenmesinde Onemlidir. Erken tani ve iyi tedavi sekel olasihigini
azaltmaktadir. Siyanotik nobetleri olan 3-4 ayliktan kiguk bebeklerde,
hipoplastik pulmoner arteri olan cocuklarda, uygun olmayan koroner arter
anatomisi olan hastalarda Blalock Taussig cerrahi uygulanmaktadir.
Gunumuzde en sik kullanilan yontem sant ameliyatidir. Yeterli damar geligimi
ve kiloya ulasan bebeklere tercihnen 1 yas ve Oncesinde total diuzeltme

ameliyati dnerilmektedir.
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2.10.2.1.2. Pulmoner Atrezi

Pulmoner atrezi, VSD ile birlikte ya da VSD’siz gorilebilmektedir.

Resim 7: Pulmoner Atrezi

Pulmoner atrezi ve VSD birlikteliginde; sag ventrikil kan akimi
tumuyle aortaya olmaktadir. Pulmoner kan akimi PDA veya bronsiyal
kollateral dolagimla gergeklesmektedir.

Pulmoner atrezi ve normal ventrikil septum’lu olgular nadir
goOrulmektedir. Sag ventrikll ve pulmoner arterler hipoplazik oldugu i¢in kan
sag atriyumdan PDA ya da ASD yolu ile sol atriyuma ge¢gmektedir. Burada
pulmoner venoz kanla birlegerek sol ventrikul ve aortaya pompalanmaktadir.
Trikispid kapak nadiren normaldir; siklikla displazik, stenotik veya
regurjitandir. Bu nedenle duktus ve ASD’nin acgik kalmasi gerekmektedir.

Klinik; pulmoner atrezi ve VSD birlikteliginde bulgular Fallot
tetralojisinin ciddi formuna benzemektedir. Siyanoz dojumdan sonraki ilk
saatler ya da gunler iginde ortaya gikmaktadir. Tetralojideki sistolik Gftiriim
yoktur. Genislemis aort kdkine bagh ejeksiyon Klik izlenmekte olup 2. kalp
sesi orta siddette ve tektir. Fakat bazen duktal akima veya bronsiyal
kollateral dolasima bagh devamlh  GfGrim tim  prekordiyumda
duyulabilmektedir. En sik inen torasik aortadan ¢ikan major aortikopulmoner
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kollateral arterler (MAPCA) gorulmektedir. Pulmoner atrezi ve ventrikil
septumu normal olan yenidogan bebeklerde duktus arteriyozusun
kapanmaya basladigi ilk saatler ya da gunlerde siyanoz belirginlesmektedir.
Erken dénemde tedavi edilmezse hastalarin ¢ogunda ciddi siyanoz ve
solunum sikintisi geligmektedir.

Telekardiyografi'de pulmoner atrezi ve VSD'de sad ventrikdl
hipertrofisi nedeni ile apeks yukari kalkmistir, ana pulmoner arter segmenti
cOkuk goérinumdedir. Normal ventrikil septumu olan pulmoner atrezide ise
akciger vaskularitesi azalmis ve kalp buyuk goranuamludur.

EKG’'de VSD ile olan pulmoner atrezi tipinde sag ventrikul hipertrofi
bulgulari; normal ventrikil septumun oldugu tiplerde ise 0 ile 90 derece
arasinda frontal QRS aksi, sad atriyal genigleme, sol ventrikul Ustunlugu
veya hipertrofisi saptanmaktadir.

Ekokardiyografi’de pulmoner atrezinin dizeyi belirlenmektedir. Kalin
sag ventrikll duvari, atrezik pulmoner kapak, VSD'nin 6zellikleri, doppler eko
ile pulmoner kapaktan disa akim, MAPCA ve PDA’'nin olup olmadigi
gOsterilmektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; oksijen satlrasyonu Olcgulerek
atriyum duzeyinde sag sol sant belirlenmektedir. Sad ventrikil basinci
genellikle sistolik sol ventriklil ve aorta basincini gegmektedir. Sag ventrikl
anjiyografisinde trikuspid kapak ve kavite hipoplazisi gorulmekte, sag
ventrikil sinuzoitleri ile kollaterallerin dagilimi, koroner damarlarin yapisi
incelenebilmektedir. Ayrica perkutan transkateter yolla duktusa stent ile
valvuloplastiye imkan vermektedir.

Prognoz ve komplikasyonlar; erken donemde pulmoner kan akiminin
degerlendiriimesi gerekmekte olup aksi taktirde bu hastalarin yasamlarinin ilk
iki yilinda kaybedilecegi belirtiimektedir.

Tedavi; tedavide amag dncelikle duktusu acgik tutmaktir. Cerrahi girisim
yapillmayan vakalarin iki aydan fazla yasamalari genellikle olanaksizdir. Bu
nedenle cerrahi girisime kadar PGEL1 infizyonu veya duktusun stentlenmesi
islemi yapiimalidir. Pulmoner vaskuler yatagi iyi gelismis olgularda sag
ventrikil ve pulmoner arter arasina kapakli konduit konularak VSD
kapatiimalidir. Santral pulmoner arterlerin normalin %50’sinden daha az

geligtigi hipoplazik olgularda Blalock-Taussig santi veya sag ventrikdl ile
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hipoplastik pulmoner arter arasina tup yerlestirilip palyatif amach girisim
yapilarak tum diuzeltme daha sonraya ertelenmelidir[54].

2.10.2.1.3. Trikuspid Atrezisi

Dogustan kalp defektlerinin %1-3’Unu trikispid atrezisi olugturmaktadir.
TrikUspid atrezisi sag atriyum ile sag ventrikull birbirinden ayiran trikispid
kapagin yoklugu ile karakterize siyanotik, dogumsal bir kalp hastaligidir. Sag
atriyumun desatire kani sag ventrikile akmadigindan sag ventrikul
hipoplazik ve tam olarak gelisememekte ve siklikla PDA, VSD, ASD gibi
defektlerle birlikte bulunmaktadir. Sag ventrikGlin gelisim geriligi, sol
ventrikilin hipertrofisiyle sonuglanmaktadir. Vakalarin hayatta kalmasi
atriyumlar ve ventrikuller arasinda bir delik bulunmasina baghdir. Boylece
sag atriyuma geri donen oksijenden fakir ven6z kan iki atriyum arasindaki
delikten sol atriyuma gegmektedir. Burada kan akcigerden gelen temizlenmis
oksijenden zengin kan ile karismaktadir. Bu oksijenden fakir kan karigiminin
cogu sol ventrikile gegmekte ve aort ile vicuda tagsinmaktadir. Sol
ventrikilde kalan kan, iki ventrikil arasindaki delik ile kig¢ik olan sag
ventrikile gegmekte ve buradan pulmoner arter ile tekrar akcigere

pompalanmaktadir.

Resim 8: Triklispid Atrezi

37



Klinik; siklikla dogumdan itibaren ciddi siyanoz bulunup, tagipne ve
beslenme zorlugu belirgindir. Klinik belirtilerin ¢iktigi yas ve bagvuru bulgulari
birincil olarak VSD’nin boyutlarina ve pulmoner kan akimina baglidir.
Triklspid atrezisine 6zgu tipik oskiltasyon bulgusu yoktur. Muayenede 2.
kalp sesi siklikla tektir. Kiguk VSD varliginda sternum sol alt kenarinda 2-3/6
derece holosistolik bir Gftrum, siklikla eslik eden tril ve siyanoz
saptanmaktadir.

Telekardiyografi’de pulmoner vaskularitede azalma, kalp boyutlarinin
normal veya sag atriyum ve sol ventrikil geniglemesine bagh hafif artig
saptanabilmektedir.

EKG’de superior QRS aksi karakteristik olup sag atriyal hipertrofi, sol
ventrikul hipertrofi bulgulari mevcuttur.

Ekokardiyografi’de kiguk sag ventrikal, genis sol ventrikul ve triklspid
kapagin atrezik yapisi gorulebilmektedir. Ayrica VSD’nin genigligi ve
pulmoner akimi degerlendirilebilmektedir. Renkli Doppler ile kan akiminin
atrezik trikUispid kapak yerine genis bir ASD yolu ile sol atriyuma, buradan sol
ventriklle gectigi saptanabilmekte, ek anomaliler aragtirilabilmektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; kateterizasyonda sag
atriyumdan sag ventriklle gecilememektedir. Kateterizasyon yenidoganlara
balon atriyal septostomi uygulama amaciyla Onerilmektedir. Kardiyak
kateterizasyon ve anjiyografi ise daha ¢ok palyatif ameliyat sonrasi, Fontan
modifikasyonu oncesi hazirliklar igin ayrica duktusa bagimli lezyonlarda
duktal stentleme amaciyla kullaniimaktadir.

Prognoz ve komplikasyonlar; pulmoner kan akiminin azaldigi
vakalarda tedavi acil cerrahi girisimdir. Cerrahi yapiimadan sagd kalm
%210’dur. Duktus arteriyozusun kapanmasi ile 2-3 haftalik yenidoganda ciddi
hipoksi ataklari gelisebilmektedir.

Tedavi; PGE1 infuzyonu ve duktal stentleme duktusun agik kalmasini
saglayarak hipoksiyi azaltmaktadir. Yenidogan déneminde interatriyal karisim
sadece kucik bir patent foramen ovale ile saglaniyorsa, balon atriyal
septostomi yapilmasi tavsiye edilmektedir. Tedavide ilk asamada Blalock-
Taussig santi islemi yardimcidir. Aortapulmoner santlar palyatif olarak
denenebilmektedir. Vena kava superior sag pulmoner arter anastomozu

(Glenn  operasyonu) vyapilabilmektedir. TrikUspid atrezisinde ideal
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ameliyatlardan birisi olan Fontan operasyonu sag atriyum ile pulmoner arterin
kapaksiz bir konduitle anastomozu ve ASD’nin kapatiimasidir. Fontan
operasyonun sol ventrikil fonksiyonu bozulmadan yapilmasi dnerilmektedir.
Pulmoner arter akiminin arttigi bayuk arter transpozisyonu ile birlikte kalp
yetersizligi geligen vakalarda, pulmoner kan akimini azaltmak amaciyla
palyatif olarak pulmoner arterin bantla daraltiimasi yontemi de

uygulanmaktadir.

2.10.2.2. Pulmoner Kan Akimi Yuksek Siyanotik Kalp Hastaliklar

2.10.2.2.1. Buyuk Arter Transpozisyonu (BAT)

Blyuk arterlerin transpozisyonu tam veya duzeltiimis olabilmektedir.

Resim 9: Blyuk Arter Transpozisyonu

Tam transpozisyon; basit transpozisyon veya atriyo-ventrikiler
konkordans ve ventrikilo-arteriyel diskordans (pulmoner arter sol, aorta sag
ventrikilden gikmaktadir) ile seyreden anomali olarak tanimlanmaktadir.

Diizeltilmis transpozisyon; tium dogumsal kalp hastaliklarinin
%1’inden azini olusturmakta olup atriyo-ventrikiler ve ventrikilo-arteriyel

diskordans mevcuttur. Sag atriyum morfolojik sol ventrikile, sol atriyum ise
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morfolojik sag ventrikile acgilirken, pulmoner arter sol, aorta sag ventrikulden
orijin almaktadir. Aorta dnde ve pulmoner arterin saginda yer almaktadir.

Tam BAT’ da mutlaka arada VSD, ASD, PDA gibi baglantilardan birisi
olmalidir. TOF’'den sonra en sik gorllen siyanotik kalp hastaligi olup BAT
diyabetik anne c¢ocuklari ve erkeklerde 3:1 oraninda daha fazla
goOrulmektedir.

Klinik; dogumdan o6nce oksijenizasyon normalken, dogumdan sonra
duktus ve foramen ovalenin kapanmasi ile siyanoz gelismektedir. Yenidogan
doneminde dispne ve beslenme guclugu ile birlikte konjestif kalp yetersizligi
(KKY) bulgulari gelismektedir. ikinci kalp sesi tek ve siddetlidir. Ventrikil
septumu normal olan infantlarda GfGrim yoktur. VSD oldugu zaman
pansistolik GfGrim sol alt sternal kenarda duyulmaktadir. Kompleks
transpozisyonlu  hastalarin  fizyolojik  durumu  Fallot tetralojisine
benzemektedir. Duzeltiimis BAT’lI hastalar, ek anomali yoksa erken gocukluk
déneminde asemptomatiktir. Ancak yasamin ilk haftalarinda ilave defekitli
hastalarin ¢ogu; VSD+PS veya genis VSD sonucu olarak siyanoz ile
semptomatik hale gelmektedir. Hastalarin %60-70’de VSD mevculttur.

Telekardiyografi’de pulmoner damarlanmada artis ve kardiyomegali
mevcuttur. Ayrica baylik damarlarin tam 6n-arka pozisyonda olmasindan ve
hipoksi nedeniyle timlUs hipoplazisi bulundugundan, bu hastalarda Ust
mediasten dardir. Kalbin gorinimu ‘yan yatmis yumurta’ ya benzetilmektedir.

EKG'de QRS aksi saga dogrudur. Yasamin ilk birka¢ gininden sonra
V1'de T pozitifligi sag ventrikll hipertrofisini distndirmektedir. Genis VSD,
PDA veya pulmoner obstriktif hastalik durumlarinda biventrikiler hipertrofi
gozlenebilmektedir. Duzeltiimis BAT'da, sol prekordiyal derivasyonlarda Q
dalgasi bulunmamasi ve sag ventrikul hipertrofi bulgulari olmaksizin V4R ve
V1'de Q dalgasi bulunmasi tipiktir. Degigik derecelerde AV blok yaygindir.
Atriyal aritmi ve Wolff Parkinson White sendromu bazen olabilmektedir.

Ekokardiyografi; ©Ondeki blyuk arterin innominate, karotid ve
subklavian arterlere; arkadaki buyuk arterin ise sag ve sol pulmoner arterlere
dallandigini gostererek tani koydurmaktadir. Ayrica PS, VSD ve ASD iki
boyutlu EKO ile rahatca goérilebilmektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; sagd ve sol ventrikll

anjiyografilerinde  blyuk damarlarin  yanlis  ventriktllerden  ¢iktigi
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goOsteriimekte ve diger kalp anomalileri dislanmaktadir. Her iki ventrikdl
basinglarinin dlgimu de cerrahi yaklagimin belirlenmesi agisindan énemlidir.

Prognoz ve komplikasyonlar; tam transpozisyonda, yenidogan
doéneminde ilerleyici hipoksi, asidoz, kalp yetersizligi ve 6lumle sonuglanir ve
cerrahi girisim yapilmazsa hastalarin %90’1 ilk 6 ay i¢inde Olurler. Duzeltilmis
transpozisyonda ise klinik seyir eglik eden defektlerin ve komplikasyonlarin
varhgl ya da yoklugu ile belirlenmekte ve eslik eden defektlere yonelik
palyatif cerrahi girisimler gerekmektedir.

Tedavi; kalp yetersizligi ve asidoz duzeltiimelidir (ditretikler, dijitaller,
beta blokér, ACEI). Yenidogan doneminde duktusu acgik tutmak igin iv
prostaglandin uygulanabilmektedir. Karisimin sadece PFO ile oldugu
vakalarda acilen balon atriyal septostomi ile yeterli karisim saglanmalidir. Bu
gruptaki vakalar tedavi edilmezlerse %90'1 ilk alti ayda, %98'i iki yasin altinda
kaybedildigi soylenmektedir. Postnatal 2. haftaya kadar kalp yetmezIigi
gelismeden aorta ve pulmoner arterin kalpten ciktiklari bdlgeden kesilip
yerlerinin degistiriimesi yani arteriyel switch operasyonu uygulanmalidir.
Daha komplike vakalarda ise Mustard ve Senning operasyonlari
yapilmaktadir. Ancak bu tlr operasyonlarda ciddi aritmi komplikasyonlari
beklenmektedir. Dlzeltiimis transpozisyonun cerrahi yaklasiminda ise klasik
onarimda; anatomik RV'’yi sistemik ventrikul olarak birakmakta ve bu islemde
trikispid kapagin (veya sol AV kapak) normal ve RV fonksiyonlarinin iyi
olmasi gerekir. Anatomik onarimda ise anatomik LV’U sistemik ventrikdl
haline getirir. Bu onarimda TY ve RV yetmezligi gelismesi riski daha azdir.
Diger bir ameliyat sekli olan Fontan tipi ameliyatta ise bir ventrikillin
hipoplazisi, AV kapaklarin ‘starddling’i veya birden ¢ok VSD bulunmasi gibi
kompleks kalp anatomisi olan hastalarda iki yonli Glenn ameliyati veya tam
Fontan girisimi gereklidir.

2.10.2.2.2. Total pulmoner ven6z doniis anomalisi (TPVDA)

Tum dogustan kalp hastaliklarinin %1’ni olusturmakta olup erkeklerde
daha sik gorulmektedir (4:1). Pulmoner venlerle LA arasinda direk iliski
saglanamayip pulmoner venler RA ya da sistemik venlere acgiimaktadir.

Suprakardiyak, kardiyak, infrakardiyak ve miks tipleri vardir.
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Suprakardiyak tip; en sik gorulen form (%45) olup ortak pulmoner
vendz sinus drenajl sag vena cava superiora agilmaktadir.

Kardiyak tip; ortak pulmoner ven®6z sinis koroner sinlse veya
pulmoner venler sag atriyuma agiimaktadir.

infrakardiyak tip; ortak pulmoner vendz sinls drenaji portal ven,
duktus venozus, hepatik ven veya vena kava inferiora olmaktadir.

Miks tip; diger tiplerin kombinasyonudur.

Resim 10: Total Anormal Pulmoner Ven6z D6nls Anomalisi

Klinik; hastalarda hayatin idamesi igin mutlaka PFO ya da ASD dogum
sonrasi gereklidir. Klinik ASD’nin genisligi, pulmoner vendz obstriksiyonun
derecesi ve pulmoner vaskller rezistansa gore degiskenlik gdstermektedir.
Dogum sonrasi ilk birka¢ haftadan itibaren genellikle kardiyomegali, artmig
pulmoner kan akimi ve orta derecede siyanoz ortaya ¢gikmaktadir. Hastalarda
daha sonra tasipne, tekrarlayan ciddi pulmoner konjesyon ataklari, gelisme
geriligi ve hepatomegali tabloya eklenmekte ve fizik muayenede Gfurim
bulunmamaktadir.

Telekardiyografi; kardiyomegali ve pulmoner vaskuler golgelerde
artma saptanmaktadir. Suprakardiyak tipte pulmoner venler sol innominate
vene ve sol vena cava superiora dokiluyorsa filminde ‘kardan adam’ ya da

‘sekiz’ gorUnimu olugsmaktadir. Pulmoner vendz obstriksiyonu olanlarda
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(infrakardiyak tip) kalp golgesi normal veya hafif genigken, akciger
alanlarinda pulmoner 6dem bulgulari ortaya gikmaktadir.

EKG; sag gddus derivasyonlarinda yluksek R dalgalar ile birlikte sol
ventrikdl hipertrofisi mevcuttur. RAH de bazen olmaktadir.

Ekokardiyografi; pulmoner venlerin sol atriyuma drene olmadiklari,
bazi olgularda ise pulmoner venlerin drenaj yollari gosterilmektedir. Ayrica
sag atriyum ve ventrikllin dilatasyonu ile birlikte sol atriyum ve ventrikdlin
hipoplazisi yol gostericidir. Vena cava inferior ve vena cava superiorun
dilatasyonu, koroner sinus dilatasyonu goruldigunde bu hastaliktan
suphelenilmelidir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; pulmoner arter basinci degisik
derecelerde yukselir, fakat belirgin pulmoner vendz veya vaskuler
obstruksiyon varsa sistemik basinci agsabilmektedir. Ayrica pulmoner ven6z
kan alim yollarinin tespit edilmesine yardimcidir.

Prognoz ve komplikasyonlar; gelisme geriligi, tekrarlayan pnémoniler
ile birlikte KKY meydana gelmekte olup cerrahi onarim yapilmazsa darlik
olmayan sut gocuklarinin Ugte ikisinde bir yagsina gelmeden 6lum meydana
gelmektedir.

Tedavi; gelisen kalp yetersizligi ve pulmoner 6dem tedavi edilmeli,
oksijen uygulamasi, diuretikler, bazen entibasyon ile solunuma yardim
gerekebilmektedir. Ancak hayatin erken doneminde acil duzeltici ameliyat
onerilmektedir. Operasyonda asil amag ortak pulmoner ven6z trunkus ile sol
atriyum arasinda kan akimini saglayacak bir anastomoz yapmak ve sol-sag
kalp arasindaki santa yol agan defekti kapatmaktir. Operasyon sonrasi
sonuglar genelde yuz guldirict olmakla birlikte 6lum oranlar degisik
literatlrlerde operasyon yasi ve eslik eden lezyonlara bagh olarak %2-20
arasinda farkhlik gostermektedir.

2.10.2.2.3. Trunkus Arteriyozus

Trunkus arteriyozus tum dogumsal kalp hastaliklarinin %1,2’sini
olusturmakta olup olgularin %30’da 22911 delesyonu saptanmaktadir. Tek
bir arteriyel kok kalpten c¢ikmakta ve sistemik, pulmoner ve koroner

dolagimlari saglamaktadir. Mutlak olarak malalignment VSD eglik etmektedir,
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interventrikller septum dekstrapoze olup Trunkus hem sag hem de soldan
kan almaktadir. Trunkal kapak bikuspit, trikispid veya quadrikuspit
olabilmekte ve siklikla kapak yetersizligi bulunmaktadir. Bu anomali Collet ve
Edwards’in siniflamasina gore dort tipte tanimlanmaktadir. Pulmoner kan
akimi |. tipte artmisg, Il. ve lll. tipte normal, IV. tipte ise azalmigtir. Koroner
arter anomalileri yaygindir ve ylksek operatif mortaliteye neden olmaktadir.
Hastalarin %30’da sag aortik ark, %10’da kesintili aortik ark ve %33 hastada

hipokalsemiyle birlikte Di George Sendromu kanitlari mevcuttur.

Resim 11: Trunkus Arteriyozus

Klinik; dogumdan hemen sonra siyanoz gorulebilmekte, birkag gun ya
da hafta iginde konjestif kalp yetersizligi bulgulari ortaya ¢ikmaktadir. Diyastol
sirasinda trunkustan pulmoner artere yonelen kan c¢ok genig bir nabiz
basincina neden olmaktadir. Kalp kuvvetli 1. ve 2. kalp sesleri ile
hiperdinamiktir ve hemen daima bir aort ejeksiyon kligi duyulmaktadir.
Semilunar kapakta akim artisina bagh olarak genellikle sternum sol ya da
sag kenarinda 2-3/6 siddetinde bir sistolik ejeksiyon ufurimi duyulmakta,
ancak eger trunkus kapaginda darlik bulunursa UfGrumun giddeti 4/6
olabilmekte ve tril de bulunabilmektedir. Darlik ve vyetersizlik bir arada
oldugunda karakteristik One-arkaya (¢amasir makinesi) ufurima vardir.
Pulmoner damar direnci yukselen buyuk g¢ocuklarda derinlesen siyanoz,
polisitemi ve parmaklarda gomaklagma gorulebilmektedir.
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EKG; vakalarin gogunda kombine ventrikuler hipertrofi gorulmektedir.

Telekardiyografi'de orta derecede kardiyomegali ve vaskularite
farklihklari bulunmaktadir.

Ekokardiyografi; VSD, Trunkal arter ve pulmoner arterin genisligi, eslik
eden anomaliler, kapak yetersizlikleri tespit edilmektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; kateter genellikle trunkus
arteriyozustan pulmoner arterlere gecebilmekte, ventrikiil ve pulmoner arter
basinglari esit oldugundan ge¢ dbénemde pulmoner arter basinglarinin
sistemik basincin Ustune g¢ikmasina neden olmakta ve Eisenmenger’e ait
bulgular saptanabilmektedir.

Prognoz ve komplikasyonlar; pulmoner akimina bagh olarak
degiskendir. Genellikle ameliyat edilmeyen vakalarin %75’ ilk 3-12 ayda kalp
yetersizligi ile kaybedilmektedir.

Tedavi; cerrahi girigsimin, pulmoner damar hastaligi gelismeden, ilk 3-4
ay icinde yapilmasi 6nerilmektedir. Kalp vyetersizligi tedavisi ve enfektif
endokardit profilaksisi uygulanmalidir. Dizeltme ameliyati (Rastelli) trunkus
vakasinda var olan VSD’nin kapatilmasini ve sol ventrikul ¢ikisinin trunkusa

aciimasini saglayan bir ameliyattir.

2.10.2.2.4. Tek ventrikul

Tum dogustan kalp hastaliklarinin %1’den azini olusturmakta ve her iki
AV kapak ana tek ventrikul odacigina acgilmaktadir. Aort ve pulmoner arter
tek bir ventrikilden ¢ikmaktadir. Ventrikll sag ya da sol ventrikul tipinde ya
da her ikisinin tipinde olabilmektedir. Hastalarin bayuk bir kisminda buyuk
arterlerin malpozisyonu ve ¢ok az bir kisminda ise normal ventriktl-biyuk
arter iliskisi gozlenmektedir. Tek ventrikulli hastalarda ventrikil sistolik
fonksiyonu hem pulmoner hem de sistemik dolasimi saglamakta, baslangicta
normal olan ventrikil fonksiyonu, basing, volim yuklu ve eslik eden
patolojilerin etkisiyle erken donemde bozulmaktadir.

Klinik; en onemli semptomu dogumdan sonra goérilen siyanozdur.
ilerleyen erken dénemde pulmoner vaskiiler rezistansin artmasina bagl

senkop, buyume geriligi, egzersiz intoleransi gorulebilmektedir.
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Telekardiyografi'de pulmoner kan akiminin arttigi durumlarda
kardiyomegali; pulmoner kan akiminin azaldigi ya da normal oldugu
durumlarda ise kalp normal biyukluktedir.

EKG’de olagan disi bir QRS kompleksi ve ventrikul hipertrofi bulgulari
vardir. Aritmiler gorulebilmektedir.

Ekokardiyografi; tani konulmasinda ve diger anomalileri gostermede
etkindir.

Prognoz ve komplikasyonlar; pulmoner darligi olmayan hastalarda
erken sut cocuklugu doneminde pulmoner hipertansiyonla beraber KKY ve
bayume geriligi gelisebilir, cerrahi uygulanmayan hastalarin %50’si 1 yasina
ulasamadan kaybedilir. Pulmoner kan akimi artmis hastalarda, hayatin birinci
yilindan sonra pulmoner vaskuler obstruktif hastalik gelisip, KKY kliniginde
dizelme olmaktadir.

Tedavi; cift girigli sol ventrikul, hafif pulmoner darlik ve blUyuk arter
transpozisyonu varliginda prognozun daha iyi oldugu disunilmektedir. Kalp
yetmezligi tedavisi ve enfektif endokardit profilaksisi uygulanmasi
Onerilmektedir. Duzeltici cerrahi yontemler olarak, ventrikiler septasyon,
Fontan operasyon ve modifikasyonlari gerceklestirimektedir. Fontan
operasyonu ile sag atriyumdan pulmoner artere kan akimi saglanmaktadir.

Burada ventrikll yalnizca aortaya kan géndermektedir.

2.10.2.2.5. Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) tim dogumsal kalp
hastaliklarinin %1'ni olusturan, yenidogan evresindeki ilk 1 haftada gorulen
bebek o6lumlerinin %25' inden sorumlu agir bir kalp hastaligi formudur. ([3] Bu
sendrom ventrikuller arasinda herhangi bir baglanti olmadan, sol ventrikul
hipoplazisi veya atrezisi, mitral kapak hipoplazisi veya atrezisi, aortik kapak
atrezisi ve ¢ikan aort hipoplazisini igerir.

HSKS'da aort kapagi atreziktir veya bulunmamaktadir. Aortik sinusler
ile birlikte sol ve sag koroner arterler mevcut olup dallanmalari tamdir. Cikan
aorta dar olup, koroner arterlere kan getiren bir boru haline dontsmustur.
Duktus arteriyozusa dogru genislemeye baslar. Cikan ve inen aortaya gelen

kani duktus arteriyozus tasir. inen aortada %80 olguda koarktasyon
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mevcuttur. Sol ventrikil %95 olguda hipoplaziktir. Ventrikuller arasi septumda
acikhk yoktur. Sol ventrikil boslugu ufak, duvarlari kalindir. Olgularin
%30'unda mitral kapak atrezik iken, %70 olguda mitral acgiklik var, fakat
kapak hipoplaziktir. Mitral kapagin agik oldugu durumlarda ventrikdl ile
koroner damarlar arasinda direk baglantilar saptanir. Sol ventrikal boslugu
%35 olguda normal olup, genis VSD ile birlikte goruldar.

HSKS'nin en ¢ok gorlilen formunda yenidodan bebeklerin dogum
agirhgr normal olup, kalp disi anomalilere rastlanmaz. Bebeklerin ¢ogu
hayatin ilk haftasinda kaybedilir. Bu sendromla dogan bebeklerin %90-95' ilk
1 ay icinde kaybedilirler [3].

hipoplazik aorta
‘aort ve pulmoner
arteri baglayan damar

hipoplazik
aorta
ﬂ'll'i‘!l-"l-ll'ﬂl-ﬂf . gok kigik
arasimdaki sol ventrikal
agikhk '
1

Resim 12: Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Klinik; en 6nemli semptomu dogumdan sonra gorulen siyanozdur. Her
ne kadar siyanoz hayatin ilk 48 saatinde ¢ok belirgin olmasa da siyanozu ve
zayIf dolasimi gdsteren, ciltteki gri — mavi renk degisimi kisa zaman iginde
belirgin hale gelecektir. Duktus arteriyozus un kapanmasi ile birlikte sok
bulgulari belirginlesir. Kardiyomegali ¢ok hizli gelisir. ilerleyen erken
dénemde pulmoner vaskller rezistansin artmasina bagli senkop, blyume
geriligi, egzersiz intoleransi gorulebilmektedir.

Telekardiyografi'de pulmoner kan akiminin arttigi durumlarda
kardiyomegali; pulmoner kan akiminin azaldigi ya da normal oldugu

durumlarda ise kalp normal biyukluktedir.
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EKG’'de olagan disi bir QRS kompleksi ve sag ventrikul hipertrofi
bulgulari vardir. Aritmiler gorulebilmektedir.

Ekokardiyografi; tani konulmasinda ve diger anomalileri géstermede
etkindir.

Prognoz ve komplikasyonlar; pulmoner darligi olmayan hastalarda
erken sut cocuklugu doneminde pulmoner hipertansiyonla beraber KKY ve
bayume geriligi gelisebilir, cerrahi uygulanmayan hastalarin %50’si 1 yasina
ulasamadan kaybedilir. Pulmoner kan akimi artmis hastalarda, hayatin birinci
yilindan sonra pulmoner vaskuler obstriktif hastalik geligip, KKY kliniginde
dizelme olmaktadir.

Tedavi; Hipoplastik sol kalp sendromlu hastalarin 1. Basamak
palyasyon ameliyati sonrasinda sag kalim oranlari deneyimli merkezlerde
%95’lere kadar yukselmistir. Birinci basamak cerrahi tedavide tek ventrikil
olan sag ventrikilden g¢ikacak guvenilir bir sistemik kan kaynagi saglanmasi
esastir. Bu nedenle aort ve pulmoner arter dokulari beraber kullanilarak
pulmoner kan akimi kalp yetersizligi yapmayacak sekilde azaltilip ve
pulmoner vaskuler hastalik yapmayacak sekilde de artirimasi ile yapilir.
Sikhkla 2 cerrahi teknik kullanilir; Norwood ameliyati ve Sano ameliyati
(Nelson). Daha 6nce birka¢ merkez tarafindan savunulan primer kalp nakli;
bu yas grubunda sinirli sayida bagis olmasi ve cerrahi sonrasinda hayatta
kalim oranlarinin artmasi sebebiyle ¢cok daha az sayida yapiimaktadir.

Preoperatif bakimda tibbi olarak hastalarin; asidoz ve hipoglisemisinin
dizeltilmesi, prostaglandin E1 (0,01-0.20 mcg/kg/dk) infizyonu ile duktusun
aclk tutulmasi gerekir. Preoperatif hasta yonetiminde pulmoner kan akiminin
gereginden fazla olmamasi, gerek mekanik ventilator parametrelerinden
inhale edilen O, konsantrasyonunu azaltarak gerekse CO, diuzeyini artirarak
ayarlanabilir. intraatrial septumun balon dilatasyonu islemi gerebilir.

Norwood ameliyati 3 basamaklidir. Basamak 1; atrial septostomi ve
diatal pulmoner arterlerin kesilip ayrilmasi ve kesilen yerin dikiimesi ve BT
sant yapilmasidir. 2.basamak; vena kava superioru pulmoner artere baglama
ameliyati olan Glenn santidir. Ve 2- 6 ay arasinda yapilir. 3. Basamak tedavi;
genellikle 2-3 yasinda yapilan modifiye Fontan ameliyatidir (Kavopulmoner

izolasyonu).
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Hibrid operasyonu, Hibrid palyasyon da denir, iki tarafli pulmoner
arterlerin bandlanmasi ile birlikte es zamanli ya da iglemden bir sure sonra
uygulanan duktus arteriozusa (DA) stent implantasyonu veya prostaglandin
E1l (PGE1) inflUzyonu ile DA'nin agik kalmasinin saglanmasi iglemlerinin
birlesimi olarak tanimlanmaktadir[55][56]. Norwood ameliyatina hazirlik
amaci ile gergeklestirilir.

Korunma; Fetal ekokardiyografide saptanan kritik aort stenozuna
intrauterin aortik balon valvuloplasti uygulamasi ile geligsebilecek potansiyel
sol hipoplazinin Onune gegcilebilecegi dusundlmustlr, ancak deney

asamasindadir [3].
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3. GEREC-YONTEM

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Hastanesi Yenidogan Yogun
Bakim Unitesinde Ocak 2014-Aralik 2015 tarihleri arasinda yatirilarak tedavi
edilen tum hastalarin elektronik kayitlari incelenerek dogumsal kalp hastaligi
saptanan yenidoganlarin belirlendi. Hasta dosyalarindan detayli demografik
Ozellikler, antenatal tani 6zellikleri, dogum yeri, tani anindaki klinik 6zellikleri,
hastaliga bagli yada bagimsiz morbidite ve mortaliteyi etkileyecek risk
faktorlerine gore bobrek yetmezligi, kalp yetmezligi, diger organ yetmezIigi
gelisimi), immunolojik ve genetik acgidan durumlarn (Di George Sendromu
iligkisi, diger genetik sendromlar) TORCH serolojisi, medikal tedaviler,
anjiografik katerter girisimleri, cerrahi prosedir, operasyon kararinin verilme
zamanl, mortalite sebepleri ve zamani arastirildi.

Hastalar ekokardiyografi sonuglarina (ilk 1 yas icindeki tim
ekokardiyografi degerlendirmeleri dahil olacak sekilde) ve kliniklerine gore
normal, dnemsiz, 6nemli, ciddi ve kritik olarak gruplandirildi [5]. Patent
duktus arteriyozus saptanan premature bebekler bu gruplandirma diginda
tutularak kendi iclerinde hemodinamik olarak anlaml ve anlamli olmayanlar

seklinde gruplandi. Tablo 4’ te bu gruplandirma goériimektedir.

Tablo 4: Calisma  Popllasyonunun  Ekokardiyografi Ve Klinik Bulgulara Goére
Gruplandiriimasi

Grup no Grup isim Aciklama
Grup 1 Normal Normal ekokardiyografi bulgulari
Klinik bulgu vermeyen, 6 ay iginde kendiliginden dizelen
Grup 2 Onemsiz lezyonlar. Ornegin; kiigiik PDA, PFO, kiiglk ASD,
muskuler VSD.
Grup 3 Snemli Ciddi ya da kritik olarak siniflandiriimayan, ancak ilag

tedavisi ya da 6 aydan uzun izlem gerektiren lezyonlar
ik 1 yas igerisinde girisim yapilmasini gerektiren ve kritik

Grup 4 Ciddi olarak siniflandiriimayan lezyonlar

Grup 5 Kritik Ilk 28 gun iginde dlen ya da girisim gerektiren tim
lezyonlar

Grup 6 PDA Hemodinamik olarak anlaml olmayan PDA

Grup 7 HA-PDA Hemodinamik olarak anlamli PDA

Dogumsal Kalp Hastaligi nedeniyle cerrahi yapilan tum hastalar ayrica
RACHS-1 klasifikasyonuna gore sinifandirildi. RACHS-1 klasifikasyonu; 18
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yasin altindaki hastalarda, dogumsal kalp cerrahisinin kisa donemdeki
mortalitesi hakkinda ©ongorude bulunabilmekte kullanilan bir skorlama
yontemidir [6]. Bu sistem ile ilgili galismalara 1997 yilinda bagslandi. Pediatrik
kardiyolog ve kalp-damar cerrahlarindan olusan 11 Kisilik bir ekip tarafindan
fikir birligi ile yaygin kullanima uygun olacak sekilde kolay, ancak ongorude
bulunabilecek kadar etkili bir sistem olusturulmustur. Ekip Gyeleri, dogumsal
kalp hastaligi nedeni ile cerrahiye giden 18 yasindan kiguk hastalarda,
operasyon sonrasi 0lime neden olabilecek klinik faktorleri gdzden
gecirdiginde; en 6nemli risk faktorinun, spesifik anatomik tani veya diger
klinik degiskenlerden ziyade uygulanan cerrahi prosedurun turd oldugunu
ortaya koymustur. Cok sayida ve ¢esitli cerrahi proseddurler ile bas edebilmek
amaciyla ekip Uyeleri, benzer risklere sahip prosedurleri risk kategorilerine
ayrilmasini saglamistir. Her ekip Uyesi tarafindan 207 cerrahi prosedir
puanlanmig; bu puanlarin ortalamasi alinarak prosedurler dusuk riskten,
yuksek riske dogru siralanmistir. Toplam 6 ayri risk kategorisine ayrilan
cerrahi prosedurler ile ilgili risk kategorizasyon sistemi iki buyik ¢cok merkezli
veri setinde gbzden gecirilip mortalite oranlari, % 95 guven araligi ve vaka
sayisi, her bir prosedur igin, her veri setinde ayrica uygulanarak test
edilmistir. Bunun ardindan, bazi prosedurlerin, éngdrtlenden farkli mortalite
oranlari oldugu farkedilerek, siniflamadaki yeri yeniden duzenlenerek 6
kategoriden olusan siniflama sistemi belirlenmistir [57]. Tablo 5’ te kategoriler
gorulmektedir.

Bu skorlama sisteminde, hastalar sadece gecirdikleri operasyona gére
siniflandinimistir. Aort koarktasyonu gibi, ¢ok kiguk yasta (<30 giin) ciddi
kalp yetmezligi nedeni ile klinik durumu ¢ok koétu olabilecek, acil operasyon
ihtiyaci olan, bu nedenle mortaliteyi 6nemli oranda etkileyebilecegi digunulen
bazi operasyonlarda yas faktoru hesaba katiimigsken, bunun haricinde
mortaliteyi diger ek hastalik veya patolojiler bu sistemin olusturulmasinda géz
onunde tutulmamistir [6]. Ayrica bu skorlama sisteminde, cerrahi teknik ile
ilgili olarak belirli bir ayrim kullanilmamis, ayni sekilde uygulanan ek
prosedurler goz onunde bulundurulmamigtir. Eger hastalara birden c¢ok
cerrahi prosedir uygulanacaksa, risk kategorisi yiksek olan prosedir g6z

onune alinmaktadir [57].
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RACHS-1
RiSK

Risk
kategorisi 1

Tablo 5: RACHS-1 Kategorileri [58].

OPERASYON KATEGORISI

-Atrial septal defekt cerrahisi (sekundum ASD, siniis venozus tipi ASD, PFO dahil)
-Aortopeksi

-Patent duktus arteriozus cerrahisi (>30 gun)

-Koarktasyon onarimi (>30 giin)

-Parsiyel anormal pulmoner vendz dénus cerrahisi

Risk
Kategorisi 2

-Aort valvotomi veya valvuloplastisi (>30 gtin)

-Subaortik stenoz rezeksiyonu

-Pulmoner valvotomi veya valvuloplastisi

-Pulmoner kapak replasmani

-Sag ventrikuler infundibulektomi

-Pulmoner ¢ikim yolu genisletiimesi

-Koroner arter fistllt onarimi

-Atrial ve ventrikuler septal defekt onarimi

-Primum atrial septal defekt onarimi

-Ventrikiler septal defekt onarimi

-Ventrikiiler septal defekt onarimi ve pulmoner valvotomi veya infundibuler
rezeksiyon

-Ventrikuler septal defekt onarimi ve pulmoner arter bandinin ¢ikariimasi
-Belirtiimemis septal defektin onarimi

-Fallot tetralojisinin total diizeltimi

-Total anormal pulmoner vendz dénus cerrahisi (>30 giin)
-Glenn sant

-Vaskdler ring cerrahisi

-Aortopulmoner pencere tamiri

-Koarktasyon onarimi (30 gulin)

-Pulmoner arter stenozu onarimi

-Pulmoner arter transeksiyonu

-Ortak atrium kapatiimasi

-Sol ventrikul-sag atrial sant onarimi

Risk
kategorisi-3

-Aort kapak degisimi

-Ross prosediirii

-Sol ventrikil ¢ikim yolu yamasi

-Ventrikiilomiyotomi

-Aortoplasti

-Mitral valvotomi veya valvuloplasti

-Mitral kapak degigimi

-TrikUispid kapak valvektomisi

-TrikUispid valvotomi veya valviloplastisi

-Trikiispid kapak replasmani

-Ebstein anomalisi nedeniyle trikliispid kapagin repozisyonu (>30 giin)
-Anormal koroner arterin intrapulmoner tiinel kullaniimadan onarimi
-Anormal koroner arterin intrapulmoner tiinel kullanilarak onarimi (Takeuchi)
-Semilunar valv kapatilmasi (aortik veya puloner)

-Sag ventrikil-pulmoner arter konduiti konulmasi

-Sol ventrikil-pulmoner arter konduiti konulmasi

-Cift gikisl sag ventrikll onarimi (sag ventrikil obstriiksiyonu onarimi ile birlikte veya
degil)

-Fontan prosediiri

-Komplet veya intermediate tip atrioventrikiler kanal defektinin kapak replasmani
veya replasman

olmaksizin onarimi

-Pulmoner arter bantlanmasi

-Pulmoner atrezili Fallot tetralojisinin onarimi

-Kor triatriatum onarimi

-Sistemik-pulmoner arter santi

-Atrial switch operasyonu

-Arterial switch operasyonu

-Anormal pulmoner arterin reimplantasyonu

-Annuloplasti

-Koarktasyon ve ventrikiler septal defekt onarimi

-Intrakardiyak timér gikarilmasi
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-Aort valvotomi veya valvuloplastisi (<30 giin)
-Konno prosediir
-Kompleks anomalinin (tek ventrikiil) ventrikiiler septal defekt genigletiimesi yolu ile
onarimi
-Total anormal pulmoner vendz dénus cerrahisi (€30 giin)
-Atrial septektomi
-Transpozisyon, ventrikiler septal defekt ve subpulmoner stenozun onarimi
(Rastelli)
Risk -Atrial switch operasyonu ve ventrikller septal defekt onarimi
kategorisi-4 | -Atrial switch operasyonu ve subpulmoner stenoz onarimi
-Arteriyal switch operasyonu ve pulmoner arter bandi ¢ikariimasi
-Arteriyal switch operasyonu ve subpulmoner stenoz onarimi
-Trunkus arteriozus onarimi
-Hipoplastik veya kesintili arkin ventrikiler septal defekt kapatilmaksizin onarimi
-Hipoplastik veya kesintili arkin ventrikiler septal defekt kapatilarak onarimi
-Transvers ark grefti
-Fallot tetralojisi ve pulmoner atrezide unifokalizasyon
-Double switch operasyonu
Risk -Ebstein anomalisi nedeniyle triklispid kapagin repozisyonu (<30 giin)
kategorisi-5 | -Trunkus arteriozus ve kesintili arkin onarimi
Risk -Hipoplastik sol kalp sendromunda 1. asama onarim (Norwood operasyonu)
K . -Non-hipoplastik sol kalp sendromunda 1. asama onarim (Damus-Kaye-Stansel
ategorisi-6 R
prosediri)

Calismamizda mortalite oranlari; dogumsal kalp hastaligi gruplarinda,
tanilara gobre ve cerrahi uygulanan olgularda RACHS-1 klasifikasyonu
kategorilerinde ayri ayri hesaplandi. Ciddi ve kritik dogumsal kalp hastaligi
tanisi almig yenidoganlarin demografik, klinik ve girisimsel ozellikleri
kargilastirilarak mortaliteye etki edebilecek risk faktorleri saptanmaya
cahsildi. Calismaya alinan hastalarin klinik 6zellikleri ile erken neonatal
yogun bakim morbiditeleri ortaya konulmus olup; buna ek olarak nérolojik
etkilenmeler daha detayli olarak incelenmistir. Norolojik hasarlanma ile ilgili
klinik ve radyolojik bulgular, yatis ve taburculuktaki bas gevresi olgumleri
kayit edildi.

Bu calismada Ege Universitesi Cocuk Saghg ve Hastaliklari ABD
Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde yatan 2014 yilina ait 750, 2015 yilina ait
902, Toplam 1650 hastanin dosyasi retrospektif olarak incelenmistir.

Calismamiz icin Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar Etik
Kurulu’ndan onay alinmistir (Karar Numarasi:16-11.1/14, Tarih: 01.12.2016).

3.1. istatiksel Analiz

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken, istatistiksel analizler
icin SPSS (Statistical Package for Social Sciences) for Windows 16.0
programi kullanildi. Numerik degiskenleri normal dagilim gosteren veriler T —
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Testi ve ANOVA ile; normal dagilim gostermeyenler Mann- Whitney U Testi
ve Cruswell Well ile degerlendirilerek, veriler ortalama + standart sapma ve
ortanca (minimum-maksimum) degerleri kullanilarak 6zetlendi. Kategorik
verilerde gapraz tablo olusturulup ki kare testi veya Fisher Exact Testi yapildi.
Risk faktorleri belirlendikten sonra lojistik regresyon analizi yapilip anlamli
bulunan parametrelerde ¢oklu degiskenli regresyon analizi (tam model, ileriye
ve geriye adim adim segim) uygulanarak analiz edildi. p < 0,05 degerler
anlamli kabul edildi. Veri analizleri Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Bioistatistik

Anabilim Dali’'nda gergeklestirilmistir.
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4. BULGULAR

4.1.Calisma Popilasyonunun Dagilimi

Ocak 2014 - Aralik 2015 tarihleri arasinda Ege Universitesi Tip
Fakultesi Cocuk Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde yatirilarak
izlenen 1650 hastanin elektronik hasta kayitlari incelendiginde; 869 (%52-
869/1650) hastanin ekokardiyografik olarak incelendigi gorulmustur (Sekil 1).
Sekiz yuz altmig dokuz ekokardiyografik incelemenin 144’ G (% 16.5 -
144/869) normal olarak sonuglanirken; geriye kalan 725 (% 83.4) incelemede
anormallik saptanmigstir. Anormallik saptanan ekokardiyografik inceleme
sonuglari incelendiginde bunlarin 117’sinin (%16.1 -117/725) preterm
bebeklerde saptanan izole PDA olgulari oldugu; geriye kalan 608 (%83)
hastanin ise dogumsal kalp hastaligina sahip oldugu goéralda (Sekil 1).

Yatan hasta
sayisl

1650

EKO yok EKO var
781 869
|
[ |
EKO normal EKO anormal
144 725

|
Preterm PDA DKH
117 608

Sekil 1: 2014 - 2015 Yillarinda Yenidogan Yogun Bakim Unitesinde izlenen Hastalarin
Hastalarinin Ekokardiyografik Degderlendirmeleri

4.2. Preterm Bebeklerde PDA

Preterm bebeklerde saptanmis olan 117 PDA olgusunun; 67’si
hemodinamik olarak anlamli kabul edilmezken; geriye kalan 50 (% 42) olgu
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hemodinamik olarak anlamli PDA kabul edilerek farmakolojik tedavi
almiglardir (Sekil 2). Farmakolojik tedavi 33 (% 66) hastaya parasetamol; 17
(% 34) hastaya ibuprofen olarak verilmigtir. Bu ¢alismanin konusu diginda
kaldigindan preterm PDA olgular ile ilgili detayli degerlendirmelere burada

yer verilmemigtir.

Preterm PDA

117
| |
a:émdo'r;:;:n Hemodinamik
PDA anlamli PDA
67 50
Parasetamol 33 ibuprofen 17

Sekil 2: 2014 - 2015 yillarinda yenidogan yogun bakim Unitesinde izlenen preterm
bebeklerde saptanan PDA olgulari ve tedavi yaklagimlari

4.3.Yenidogan Yogun Bakimda izlenen Hastalarda Dogumsal Kalp

Hastaliklarinin Dagilimi

Calisma poptlasyonumuzda YYBU’'de yatisi slresince gergeklestirilen
ekokardiyografi incelemesinde anormallik saptanan izole preterm PDA
olgulari disinda toplam 608 hasta (YYBU hastalari iginde % 36.8) mevcuttu
(Sekil 3). Ekokardiyografik olarak saptanan anormallikler 521 (YYBU
hastalari icinde % 31.5) hastada “6nemsiz”; geriye kalan 87 hastada (YYBU
hastalari iginde % 5.2) ise “6nemli” (16, YYBU hastalari iginde % 0.9), “ciddi”
(9, YYBU hastalari iginde % 0.5) ya da “kritik” (62, YYBU hastalari iginde %
3.4) DKH mevcuttu. YYBU'de izlenen ve ekokardiyografik olarak
degerlendirilen tum hastalarin ekokardiyografik ve klinik degerlendirmeye
gore gruplandiriimasi Tablo 6 'da 6zetlenmigtir (Tablo 6).
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DKH
608

( \ ( \

DKH (8nemsiz) DKH
(6nemli/ciddi/kritik)
521 37

\. J \. J

4 3\ 4 3\

Onemli Ciddi Kritik
16 9 62

|\ J |\ J

Sekil 3 : Dogumsal Kalp Hastaliklari Dagilimi

Tablo 6: YYBU'de izlenen hastalarin ekokardiyografik ve klinik degerlendirmelere gére
gruplara dagihmi

GRUP N, (%)

Grup 2, bnemsiz DKH 521 (71)
Grup 3, 6nemli DKH 16 (2.2)
Grup 4, ciddi DKH 9(1.2)

Grup 5, kritik DKH 62 (8.5)
Grup 6, PDA 79 (10.8)
Grup 7, HA-PDA* 65 (8.9)
TOPLAM 725 (100)

* HA-PDA: hemodinamik anlamli PDA

4.4. Yenidogan Yogun Bakimda izlenen Hastalarda Dogumsal Kalp
Hastaliklarinin Tipleri

DKH hasta gruplarinda goérilen DKH tiplerinin dagilmi Sekil 4’de

Ozetlenmigtir.
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V_I—

Onemsiz
521

N——

Y

PFO 384
VSD 39
PrPS 20
HffAo 16
ASD 15
AS1
TY 1

‘ Onemli 16 \

Ciddi 9

ASD 5
AVSD 4

VSD 3

TY 2
DORV 1
Tek Atr 1

TA3
AoCoa 2
PA 1
AS1
TOF 1
DORV 1

Kritik 62

Vs

\-

BAT 14
AoCoa 12
HSKS 13
PAS
DORV 5
TrArt 4
KPS 3
TA3
AVSD 2
TAPVD 2
TOF 1
AS1

Sekil 4: Dogumsal Kalp Hastaliklarin Hasta Gruplarina Gére Dagilimi - 2

“Onemsiz” DKH grubunda en sik gériilen lezyon PFO (384 hasta, tiim
DKH icinde % 63'U) idi. Bunu takiben term PDA 60 (%9.8) hastada
saptanmig,1. ay kontrollerinde hastalarda PDA gorulmemigsti. Sonrasinda en

sik tani VSD 39 hastada (%6.4) saptanmig, ilk 1 yas kontrollerinde

kayboldugu tespit edilmistir (Tablo 7).

Tablo 7: Onemsiz DKH tiplerinin dagilimi

N % (n/608)
Patent Foramen Ovale 384 63
PDA (Term) 60 9.8
Ventrikler Septal Defekt 39 6.4
Periferik Pulmoner Stenoz 20 3.2
Hafif Aort Koarktasyonu 16 2.6
Atriyal Septal Defekt 15 2.4
Aort Stenozu 1 0.1
TrikUspit YetmezIigi 1 0.1
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“Onemli” “ciddi” ve “kritik” DKH gruplarinda en sik gorilen lezyonlar

BAT 14 hasta (%2.3) ve aort koarktasyonu 14 hasta (% 2.3) idi (Tablo 8).

Tablo 8: Onemli/Ciddi/Kritik DKH tiplerinin dagihmi

N % (n/608)
Blyuk Arter Transpozisyonu 14 2.3
Aort Koarktasyonu 14 2.3
HSKS 13 2.1
Pulmoner Atrezi 6 0.9
TrikUspit Atrezi 6 0.9
Trunkus Arteriozus 4 0.6
Kritik Pulmoner Stenoz 3 0.4
DORV 7 1.1
AVSD 6 0.9
VSD 3 0.4
ASD 5 0.8
TOF 2 0.3
TAPVD 2 0.3
Aort Stenozu 2 0.3
TrikUspit Yetmezligi 2 0.3
Tek Atrium 1 0.1

Onemsiz DKH dislandiginda; geriye kalan DKH siyanotik ve asiyanotik

olarak siniflandirildiginda siyanotik kalp hastaligi olanlar 54 hasta (% 62),

asiyanotik Kalp Hastaligi olanlar 33 hastaydi (% 38). Asiyonotik grupta kalan

hastalarda en sik aort koarktasyonu % 16 (14/87) oraninda goruld.

Asiyonatik hasta sayilari tablo 9'da gortulmektedir. Siyonotik grupta en sik

Blyuk Arter Transpozisyonu (BAT) % 16 (14/87) oraninda goruldu. Siyonatik

hasta sayilari tablo 10’da gorulmektedir.

Tablo 9: Asiyanotik Kalp Hastaliklari

N % (n/87)
Aort Koarktasyonu 14 16
KritikPulmoner Stenoz 3 3.4
AVSD 6 6.8
ASD 4 4.4
VSD 3 3.4
Kritik Pulmoner Stenoz 3 3.4
TrikUspit YetmezIigi 2 2.2
Aort Stenozu 1 1.1
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Tablo 10: Siyanotik Kalp Hastaliklari

N % (n/87)

BlyukArter Transpozisyonu 14 16

HSKS 13 14.9
Pulmoner Atrezi 5 5.7

TrikUspid Atrezi 6 6.8
Pulmoner Atrezi+ Trikuspit Atrezi 3 3.4
DORV 5 5.7
Trunkus Arteriozus 4 4.5
TAPVD 2 2.2
TOF 2 2.2

4.5. DKH nedeni ile uygulanan cerrahi girigilerin RACHS-1

siniflamasina gore dagilimi

Yetmis bir ciddi/kritik DKH hastasinin 53’0 (% 74) opere edilmigtir.
Cerrahi uygulanan hastalar RACHS-1 skoruna gore dedgerlendirildiginde
kategori- 2;11 hasta, kategori- 3; 26 hasta ve kategori- 4; 7, kategori- 6; 9

hasta saptandi. Sayisal veriler ilgili tablo 11’ de gosterilmigtir.

Tablo 11: DKH ‘ nin EKO ve RACHS-1 e Gore Kategorizasyonu

RACHS -1 kategorisi N (%)
Kategori -2 11 (21)
Kategori -3 26 (49)
Kategori- 4 7 (13)
Kategori- 6 9 (17)
TOPLAM 53 (100)

4.6. Hastanemizde Gergeklesen Canli Dogumlarda Dogumsal Kalp

Hastaligi Sikhigi

Ocak 2014 - Aralik 2015 tarihleri arasinda hastanemizde gergeklesen
dogumlar ile ilgili kayitlar incelendiginde; toplam 6440 canli dogum
gerceklestigi; bunlarin  4500°Unlin sorunsuzca anne yanindan taburcu
edilirken, 580’inin (% 9) yogun bakim ihtiyaci nedeni ile dis merkeze,
1357'sinin (% 21) hastanemiz YYBU'ne yatirildi§gi gériildi. Hastanemizde
gerceklesen tim canli dogumlarda 1937 (%30) bebegin YYBU'ne yatis

gereksinimi oldugu goéruldi. Dis merkeze sevk edilen hasta kayitlari
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degerlendirildiginde; 16 (% 2.7) hastanin ciddi/kritik DKH nedeni ile 12’si 6zel
hastanelerde, 4’ ise devlete ait hastanelerdeki YYBU'lerine sevk edildigi
goruldd. Bu sure icerisinde 71 hasta ciddi/kritik DKH nedeni ile hastanemiz
YYBU’ne yatirilmisti. iki yillik ¢alisma siiresi boyunca; gerceklesen 6440
canli dogumda; toplam 87 (% 1.3) hastanin dogar dogmaz onemli/ciddi/kritik
DKH nedeni ile YYBU’ne yatig ihtiyaci olmustur (Sekil 5).

Canlidogum
6440
[ [
Anne yanindan Dis merkeze sevk EUTF YYBU yatis
taburcu
4500 580 1357
DKH (ciddi/kritik) DKH (Ciddi/kritik)
16 71
Ozel hastane Devlet hastanesi
12 4

Sekil 5: 2014-2015 Yillarinda EUTF'de Gergeklesen Canli Dogumlarda Ciddi/Kritik
Dogumsal Kalp Hastaliklari

Hastanemizde gergeklesen canli dogumlarda DKH sikliginin en
guvenilir sekilde belirlenebilmesi tim yenidodanlarin ekokardiyografik olarak
incelemesi ile yapilabilir. Bu retrospektif ¢galismada bdyle bir inceleme sz
konusu degildir. Bununla beraber 2013 yilindan itibaren merkezimizde DKH
tarama programi titizlikle yudrutulmektedir. Buna ek olarak hastanemizde
dogarak YYBU’ne vyatan hastalardaki DKH sikligi detayli olarak
degerlendirilmigtir (Sekil-6).
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Yatan hasta
1650

Dis Enerkez EUTF dogumlu
dogumlu
203 1357

DKH (6nemli) DKH (6nemli)
3 13

DKH (ciddi) DKH (ciddi)
1 8

DKH (kritik) DKH (kritik)
16 46

Sekil 6: YYBU deki tiim hastalarin ve DKH tanili hastalarin dogum yeri degerlendirmesi

2014 - 2015 yillari arasinda Ege Universitesi Hastanesinde toplam 6440
dogum oldugu bilinmektedir. Bunlardan 16’ si DKH nedeniyle dis merkeze
sevk edilmisti, DKH nedeniyle YYBU ne yatirilan 20 hasta dis merkezde

dogmustu. Dig merkezde dogan hastalarin dagilimi Sekil 6 da gortlmektedir.

4.7. Dogumsal Kalp Hastaliklari Demografik Veriler

Calisma populasyonumuzda DKH saptanan 608 hastadan “6nemsiz”
DKH diglandiginda geriye kalan 87 hastanin ortalama gestasyonel haftasi
37.1 + 2.4 hafta (min : 29 / maks: 41) ortalama dogum agirhg: 2.887 + 643 gr
(min : 1010/ maks: 4230) olarak saptandi. Hastalarin %29 si (26) preterm (<
37 haftanin altinda olanlar), % 71’0 (61) term (= 37 haftanin Ustu olanlar)
bebekti ve yatis glni takvim yasi ortanca gin 1 (IQR 2), (min 1, maks 41)

gun idi. Bu demografik veriler tablo 12 de gosterilmigtir.
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Tablo 12: Dogumsal kalp hastalarinda demografik veriler

Ozellik N, (%) Ortalama*SS (Min-Maks)
Gestasyonel yas, hft 37.1 £ 2.4 (29-41)
Dogdum agirlig, gr 2.887 + 643 (1010-4230)
Cinsiyet Kiz 32 (36)

Erkek 55 (63)
Sezaryen dogum 69 (% 79)
Prematire dogum (< 37hft) 26 (% 29)
Cogul gebelik (ikiz, Uctiz) 7 (% 8)
YUT (tiip bebek) 6 (% 6.8)
Anne yasi, vl 28.7£6.2 (17- 52)
Akraba evliligi 15 (% 17)

Ciddi/Kritik DKH saptanan 71 hasta ayrica incelendiginde; hastalarin
ortalama gestasyonel haftasi 37.2 £ 2.9 hafta (min 32, maks 41) ortalama
dogum agirhgr 2.900 £ 640 gr (min 1010, maks 4230) olarak saptandi.
Hastalarin % 25'i (18/71) preterm (< 37 haftanin altinda olanlar), % 75’ si
(53/71) term (= 37 haftanin Ustu olanlar) bebekti ve yatis giniu takvim yasi
ortanca giin 1 (IQR 2), (min 0, maks 30) gun idi. Hastalarin % 66 si erkek , %
33 U kiz hastaydi. Dogum sekli olarak sezaryan ile dogum (C/S) % 77 ’sinde
(55/71), antenatal fetal ekokardiyografik tani % 60 (43/71), akraba evliligi ise
% 16 (12/71) sinda mevcuttu. Tani yasi antenatal tanisi olmayan hastalarda
tani yasi 4.4 + 3.6 (min 1, maks 22) EUTF de doganlar igin 2.3 £ 1.9 (min 1,
maks 7), dis merkezde doganlar i¢in 8.2 + 7.4 (min: 1/maks: 22) idi. Yatig
suresi ortanca degeri 13 (IQR 89) (min 1,maks 90) idi. Kritik DKH ile ilgili
demografik,klinik ve girisimsel veriler sirasiyla tablo 13,14 ve 15 de

gOsterilmisgtir.

Tablo 13: Kritik DKH ile ilgili Demografik Veriler

Ozellik

Gestasyonel yas, hafta, ort (£SS), min-maks 37.2 (£ 1.9), 32 -41
Dogum agirhgi,gr 2.900 (+ 640),1010-4230
Cinsiyet, n (%) Kiz 24 (% 33)
Erkek 47 (% 66)
C/S dogum , n (%) 55 (%77)
Yatis guni, gln, ort (+SS), min-maks 0 (IQR 1),0-34
Antenatal tani, n (%) 43 (% 60)
Dis merkezde doganlar, n (%) 17 (23)
Anne yasi 28.5 (£ 6.3),17-52
Tani yasl Ege dogum 2.3(x1.9),1-7
Dis merkez Dogum 8.2 (£ 7.4),1-22
Tani yasl, gln, ort ( (£SS), min-maks 4.4 (+3.6), 1-22
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Tablo 14: Ciddi/kritik DKH hastalarinda klinik 6zellikler

Ozellik

Siyanoz N, % 54 (% 76)
Mekanik ventilasyon, n (%) 46 (% 64)
Mekanik ventilasyon siresi, ortanca 8 (IQR 25), 1-90
Ventilatdr iligkili pnémoni, n (%) 8 (% 17)
Sepsis 28 (%39)
Erken sepsis 12 (% 17)
Geg sepsis 16 (% 22)
Kanitlanmisg sepsis 8 (% 11)
MOY 19 (%26)
Renal yetmezlik 10 (%14)
Karaciger yetmezIigi 9 (% 12)
Hematolojik Yetmezlik 4 (% 5.6)
immun yetmezlik 2 (% 2)
Genetik anormallik 7 (% 9.8)
Yatis suresi 13 (IQR 19), 1-90

Tablo 15: Ciddi/kritik DKH girisimsel 6zellikler

Ozellik

Prostaglandin infiizyonu 52 (% 73)
Atrial septostomi 7 (% 9.8)
Atrial septostomi yasi, giin,ortanca 1 (IQR 19),1-20
Cerrahi operasyon, n (%) 53 (% 74)
RACHS-1 -2 11 (%21)
RACHS-1 -3 25 (% 48)
RACHS-1-4 7 (% 13.4)
RACHS-1-6 9 (% 17)
Operasyon Gini 13.9 + 4.5 (0-90)
Postoperatif devir alinma zamani, gin 3.48 £ 3.6 (0-14)
Coklu inotrop ihtiyaci 47 (% 90)
Preoperatif aritmi 6 (% 8.4)
Postoperatif aritmi 11 (% 21)
Mortalite 32 (% 45)

4.8. Dogumsal Kalp Hastaliklarinda Mortalite

YYBU’de tiim hasta gruplarinda élimler degerlendirildiginde dogumsal
kalp hastaligi tanisiyla 6lenler tum olumlerin % 25 (32/132)'i idi. Diger 6lumler
prematuritenin sorunlari, sepsis, genetik ve metabolik hastaliklar sebebiyle
olan élumlerdi. Toplamda YYBU de yatan, tetkik ve tedavi edilen hastalarin
% 8’ i (132/1650) YYBU de izlendigi siirede kaybedilmisti. Tablo 16 de 2014-
2015 yillarinda YYBU mortalite verileri gosterilmigti. DKH gruplarinda
mortalite degerlendirildiginde; beklendigi gibi grup 4 (ciddi) olan higbir hasta
kaybedilmedi, grup 5’ in mortalite orani ise %51 (32/62) olarak gdzlendi ve

istatistiksel olarak anlamliydi (p= 0.003).
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Tablo 16: 2014-2015 yillari arasinda Yenidogan YBU deki hasta gruplari ve mortalite

Yatan Eksitus
olan Mortalite
hasta hasta
sayisi (n) B

DKH olmayan 1563 99 6.3
Tam yenidoganlar 1650 132 8 B
Onemli DKH (Grup3) 16 1 6
Ciddi DKH (Grup 4) 9 0 0 0.003
Kritik DKH (Grup 5) 62 32 51
DKH (6nemli/ciddi/kritik) 87 33 37

Ciddi/ Kritik DKH grubunda deg@erlendirilen hastalarin 32’si (% 25.9) ilk
uc ay icinde kaybedildi (Sekil 7). 32 hastanin 10'u (% 31) preoperatif 6lum, 6
‘sl (%18) post operatif erken 6lim (< 72 saat), 16’si (% 50) ise post operatif
gec Olim (>72 saat) olumdi. Post operatif erken olimlerin 4G (4/6)
operasyon sirasinda 6lum idi. Postoperatif ge¢ dlumlerin ort. 6lim gunu ise
32,6 £ 6.8 (min 4, maks 90) idi (Tablo 17).

Tablo 17: Mortalite zamanlamasi

Ozellik n % |
Preoperatif Mortalite 10 31
Postoperatif Erken mortalite (<72 saat) (Peroperatif Mortalite) 6 (4) 18
Postoperatif Ge¢ mortalite 16 50

(> 72 saat)

Mortalite 32 25.9

DKH nedeni ile kaybedilen hastalarin tanilarina gére dagilimlarn Sekil
7'de Ozetlenmigtir. Mortalite oranlari aort stenozu, HSKS ve trunkus
arteriosuz tanili hastalarda oldukga yuksekti (Sekil 8).
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Sekil 8: Ciddi/Kritik DKH tanilara gére mortalite orani

Opere edilen 53 hastanin mortalitesi RACHS-1 skorlama sistemi

kullanilarak degerlendirildi (Sekil 9). RACHS-1 skorlamasina goére kategori- 2

de hicbir hasta 6lmedi, kategori- 3 de mortalite orani % 34.6, kategori- 4 de

ise % 42.9, kategori-6 da ise % 88.9 idi. Her U¢ grup karsilastirildiginda
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istatiksel olarak anlamli farkhihk mevcuttu (p= 0.022). Sayisal veriler sekil

10’da gosterilmigtir.

mSayl ®EXxitus
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_ 20
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>
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© 15
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@®
T
10
5
0
0
RACHS-2 RACHS-3 RACHS-4 RACHS-6
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Sekil 9: RACHS-1 kategorilerinde hasta dagilimi
= Mortalite (%)
100,0
88,9
90,0
80,0
70,0
2 60,0
3
e 50,0 429
[2]
o 40,0 34,6
30,0
20,0
10,0
0,0
0,0
RACHS-2 RACHS-3 RACHS-4 RACHS-6
m Mortalite (%) 0,0 34,6 42,9 88,9

Sekil 10: RACHS-1 gore degerlendirildiginde mortalite
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4.9. Kaybedilen Hastalarin Ozellikleri ve Olasi Risk Faktorleri

Ciddi/kritik hasta grubunda sagd kalan hastalarin demografik, Klinik,
girisimsel 6zellikleri kaybedilen hastalar ile kargilastirilarak, mortalite ile iligkili

riskler belirlenmeye calisildi (sirasiyla Tablo 18, 19 ve 20).

Tablo 18: Ciddi/Kritik Hasta Grubunda Mortalite- Demografik Veriler

Ozellik Yasgayan (n= 39) Eksitus (n = 32)
Gestasyonel hafta, hafta, ort | 37 (x 1.9) 32-41 36 (+ 2.2) 31-40 0.143
(£SS), min-maks
Dogum agirligi 3.021 (£ 547) 1590 - 2.771 (x 722) 1010- | 0.186

4230 4000
Cinsiyet, n | Erkek 27 (% 70) 20 (% 62.5) 0.619
(%) Kiz 12 (% 30) 12 (% 37.5)
Dogum sekli C/S, n (%) 29 (% 74) 26 (% 81) 0.496
Yatis glinu, giin, median 1(IQR 2) 1(IQR 2) 0.056
(IQR) min-maks 0-14 0-12
Antenatal tani, n (%) 19 (% 48) 24 (% 75) 0.024
Tani yasl, gun, ort ( (£SS), 0 (IQR 5) 0 (IQR0O) 0.091
min-maks 0-28 0-22
Dis merkezde doganlar, n 12 (% 30) 5 (% 15) 0.141
(%)
Gestasyonel hafta <37 7 (% 17.9) 11 (%34) 0.303
Dogum Agirligi <2500 7 (% 17.9) 10 (% 31) 0.369
Genetik Sendrom 3 (% 7.6) 4 (% 12.5) 0.449

Sagkalan hastalarin SAT gore gebelik haftasi ortalama degeri 37+1.9
hafta (min 32, maks 41), kaybedilenlerin SAT’a gore gebelik haftasi ortalama
degeri 36.9 £ 2.2 haftaydi (min 31, maks 40) (p= 0,143). Kaybedilen DKH’li
yenidoganlarin dogum agirklan (2771+722 gr) sagkalan DKHl
yenidoganlardan (3021+ 547 gr) daha dusuk olmakla beraber; bu fark
istatistiksel olarak anlamli degildi (p=0,186). Hastalarin % 33.8’ U (24) kiz, %
66. 2’ si (47) erkekti. Exitus olan grupta ise % 38’si kiz (12), % 62’ si (20)
erkekti. Sag kalan ve exitus olan iki grup cinsiyet agisindan
kargilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. (p=0.619).
Antenatal tani alma orani DKH nedeni ile kaybedilen hastalarda anlaml
olarak daha yuksekti (%75 vs %48, p=0,024).

Ciddi/kritik hasta grubunda dogum odasi resusitasyonu uygulanan 36
hastadan 17’ sine sadece oksijen destegi, 9’ una pozitif basingh ventilasyon,
8 sine endotrakeal entubasyon uygulanmig, 2 hastanin kalp masaji ve

68



inotrop ilag gereksinimi olmustu (ikiside exitus olan grupta idi), istatistiksel
olarak anlaml degildi (p= 0.200)

Hastalarin antenatal donemde doppler usg degerlendirmelerinde 20
hastada doppler de uterin arterlerde akim azligi tespit edilmisti, 51 hastada
dopplerde patolojik bulgu saptanamamigti. 20 hastanin 11’ i eksitus olan
grupta idi, 51 hastanin da 11" i exitus olmustu. Istatiksel olarak
karsilastirildiginda anlamh fark saptanmadi (p = 0.257).

Kritik hasta grubunda 43 hastanin antenatal dénemde fetal
ekokardiyografik olarak kritik dogumsal kalp hastahdi tanisi mevcuttu, 28
hastanin ise oncesinde fetal donemde mevcut bir tanisi yoktu. Kaybedilen
hasta grubu iginde 24 hastanin antenatal tanisi mevcut iken 8 hastanin tanisi
yoktu. istatiksel olarak anlamliydi. (p= 0.024) bunun muhtemel sebebi de 3.
basamak saglik merkesi olmamiz sebebiyle antenatal tanisi olan hastalarin
hastanemize yonelendiriimesiydi.

Dogumsal Kalp Hastaligi grubunda 12 (8=icsi, 3=ivf,1=icsi,ivf) hasta
yardimci Ureme teknigi uygulanarak saglanmisti. Kritik dogumsal kalp

hastaliginda ise 5 hasta da yardimci Ureme teknigi kullaniimisti. (3=icsi,2=ivf=2)

Tablo 19: Ciddi/Kritik DKH da Mortalite igin Risk Faktérleri — Klinik Ozellikler

Ozellik Yasayan (n=39) Eksitus (n=32)

Siyanoz 26 (% 66) 28 (% 87) 0.166
Mekanik Ventilasyon, (%) 18 (% 46) 28 (% 87) 0.004
Mekanik Ventilasyon Siresi, ortanca | 7 (IQR 12), 1-31 9 (IQR 15), 1-90 0.319
(IQR) min-maks

Ventilator iligkili Pnémoni, n (%) 4 (% 10) 4 (% 12.5) 0.770
Sepsis 17 (% 43.5) 11 (% 34) 0.156
MOY 0 19 (% 59) <0.001
Renal Yetmezlik 0 10 (% 31) <0.001
Karaciger Yetmezlik 3 (% 7.6) 6 (% 18.7) 0.285
Hematolojik Yetmezlik 2(%5.1) 2 (% 6.2) 0.839
Genetik Anormallik 3 (% 7.6) 4 (% 12.5) 0.502
Yatis slresi, ortanca 16 (IQR 24),1-90 | 7.5 (IQR) 1-90 0.407

Mortalite agisindan riskli olabilecek klinik izlem 6zellikleri gruplar arasinda
karsilastirildiginda; kaybedilen hastalarin mekanik ventilasyon gereksinimlerinin
anlamli olarak daha fazla oldugu goruldu (%87 vs %46, p=0,004). Kritik hasta
grubunda yer alan 71 hastadan, 19 unda multiple organ yetmezIligi (MOY)
gelisti. Coklu sistem etkilenmesi gelisenlerin hepsi exitus oldu (p<0.001), 9

hastada karaciger yetmezligi gelismisti, mortalite orani % 66.6 (6/9) iken bu oran
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olmayan gruba gore istatistel olarak anlamli olmasa da yuksek saptandi
(p:0.285), renal yetmezlik gelisen 10 hastanin tumiu kaybedildi (p< 0.001),
hematolojik yetmezlik gelisenlerin mortalite orant % 50 idi (p: 0.839). Hastalarin
5’ ine dializ uygulanmis, bu hastalarin hepsi exitus olmustu. Mortalite orani %
100 olup, istatiksel olarak anlamliydi (p<0.001). Kritik hasta grubunda sepsis
olan toplam 28 hastanin 17’ i hayatta kalirken, 11 hasta kaybedildi. istatiksel
olarak dogumsal kalp hastaliginda mortalite ile hastalarin sepsise girmeleri

arasinda anlamli iliski, istatiksel olarak farklihk saptanmadi (p: 0.156),

Tablo 20: Ciddi/Kritik DKH da mortalite icin risk faktorleri — girisimsel 6zellikler

Ozellik Yasayan (n=39) Exitus (n=32)
Prostaglandin infiizyonu 23 (% 44) 30 (% 56) 0.003
Atrial septostomi 4 3 0.166
Atrial septostomi yasi, ortanca 3 (IQR 15),1-20 1(IQR 0),1-2 0.358
(IQR) min - maks

Cerrahi operasyon, n (%) 34 (% 87) 19 (% 60) 0.007
RACHS-1- 2 11 0 0.020
RACHS-1-3 17 9

RACHS-1-4 4 3

RACHS-1-6 1 8

Postoperatif Devir Alinma Zamanl, 1 (IQR 3),0-14 25(IQR 7.5),1-12 | 0.232
gun ortanca (IQR) Min -Maks

Coklu inotrop Ihtiyaci 25 (% 52) 23 (% 48) 0.802
Preoperatif Aritmi 1 (%2.9) 5 (% 26) 0.830
Postoperatif Aritmi 2 (%5.8) 9 (% 47) 0.009

Ciddi/kritk DKH tanisi ile YYBU'de izlenen hastalar; izlemleri siiresince
aldiklar kardiyak destek tedavileri ve girigsimler agisindan degerlendirildiklerinde;
PGE1 inflzyonu alanlarda mortalitenin anlamli olarak daha ylksekti (%56 vs %
44, p=0,003). Sag kalan hastalar daha yuksek oranda operasyona verilebilmigti
(%87 vs %60, p=0,007). Daha yuksek riske sahip RACHS-1 kategorisindeki
operasyonlarda mortalite daha ytksekti (p=0,020). Postoperatif donemde aritmi
gorilme sikligi kaybedilen hastalarda artmisti (%47 vs %5, p=0,009).

Bu analizlerde saptanan ve literatirde sik bildirilen demografik ve klinik
risk faktorlerinin ¢alisma populasyonumuzdaki mortalite riski ile iligkileri ilk
once teker teker lojistik regresyon analizi yapilarak degerlendirildi. Calisma
popillasyonumuzda, antenatal tani almanin, PGE1 inflUzyonu almanin, opere
olamamanin, mekanik ventilasyon destegine ihtiyag duymanin ve
postoperatif aritmi gértlmesinin mortalite riskini artirdigl saptandi.Tablo 21 ve
tablo 22’ te gorulmektedir.
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Tablo 21: Ciddi/Kritik Hastalik Grubunda Risk Ve Mortalite iliskisi

Ozellik OR % 95 ClI p

Gestasyonel hafta (SAT) < 37 1.926 0.55-6.69 0.303
Dogum Agirhgi < 2500 gr 2.300 0.95-7.16 0.118
Dogum $ekli, C/S 1.500 0.74-1.10 0.461
Cinsiyet, erkek 1.300 0.53-3.60 0.551
Antenatal Tani 3.100 1.14 -8.73 0.024
Yatis Gund 1.000 0.87-1.10 0.930
Tani Yasi 1.100 0.97-1.22 0.116
YUT 1.900 0.39-12.2 0.493
Yatis Siresi 1.000 0.98-1.00 0.403
Apgar 5, <7 1.400 0.96-2.20 0.251
Genetik Sendrom 1.871 0.37-9.46 0.449

Tablo 22: Ciddi/Kritik Hastalik Grubunda Risk Ve Mortalite iliskisi-2

Ozellik OR % 95 ClI p

Siyanotik Olma 2.400 0.74-7.70 0.143
Prostaglandin inflizyonu 6.700 1.70-25.90 0.006
Opere Olmama 4.600 1.40-15.00 0.010
Operasyon sonrasi Devir zamani 1.000 0.77-1.80 0.311
MV destegi 8.100 2.40-27.70 0.001
MV suresi 0.970 0.93-1.00 0.278
Ventilator iligkili Pnomoni 1.200 0.94-1.10 0.541
Sepsis 1.800 0.75-5.00 0.203
Kanitlanmis Sepsis 2.200 0.36-13.70 0.382
inotrop ihtiyaci 1.200 0.40-3.30 0.681
Preop. Aritmi 7.037 0.77-63.69 0.830
Postop. Aritmi 8.409 1.60-41.00 0.009

Bu analizleri takiben mortalite Gzerine etkili olabilecek en olasi
faktorlerle olusturulan tam modelde c¢oklu lojistik regresyon analizi ile
mortalite riski degerlendirildi. Tam modelde, tim faktérler g6z &6nlne
alindinda; genetik sendroma sahip olma ve postoperatif donemde aritmi
gOrulmesinin en dnemli riskler oldugu saptandi (Tablo 23).

Tablo 23: Ciddi/Kritik Hastallk Grubunda Risk Ve Mortalite iliskisi- Tam Model Coklu
Logistik Regresyon Analizi Yapilan Degiskenler

Ozellik OR % 95 ClI p

Gestasyonel Hafta (SAT) <37 2.898 0.315- 26.635 0.347
Dogum Agirligi <2500 gr 5.271 0.668- 41.574 0.057
Genetik Sendroma Sahip Olma 17.310 1.043-287.163 0.010
Antenatal Tanisi olmasi 4.358 0.819- 23.185 0.084
PGE12 Alma 3.720 0.468- 29.598 0.214
Opere Olmak 0.078 0.012- 0.510 0.008
Preoperatif Donemde MV destegi 2.606 0.418- 16.250 0.305
Preoperatifaritmi 5.834 0.348-97.699 0.220
Postoperatifaritmi 42.664 4.128-440.967 0.002
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Dogumsal Kalp Hastaliklarinin diger bir risk faktoru olan eslik eden
genetik anomaliler incelendiginde;1 hasta Di George Sendromu, 1 hasta
LACTH sendromu, 1 hasta Turner Sendromu, 1 hasta Trizomi 18, 1 hasta

Situs inversus Totalis, 1 hasta Johanson Blizard Sendromu idi (Tablo 24).

Tablo 24: DKH da genetik sendrom tanisi alan hastalar

GENETIK SENDROM TANI PROGNOZ
TURNER SEND AORT KOARKTASYONU | TABURCU
SITUS INVERSUS TOTALIS DORV+ BAT TABURCU
LACHT SENDROMU EYD TABURCU
TRIiZOMI 18 HSKS EXITUS
JOHANSON BLIZARD SEND BAT EXITUS
NOONAN SEND Pulmoner Atrezi EXITUS
Di GEORGE SENDROMU HSKS EXITUS

4.10. Norolojik Etkilenmeler

71 ciddi/kritik DKH olan hastadan 16 sinda konvulziyon, 3 hastada
intrakranial kanama, 2 hastada serebral iskemi, 2 hastada serebral infarkt, 2

hastada difflz serebral atrofi saptanmistir.

Tablo 25: Ciddi/Kritik Hastalik grubunda Nérolojik Sorun

Konvulziyon 16 (% 22)
intrakranial kanama 3 (% 4.2)
iskemi 2 (% 2.8)
Serebral Infarkt 2 (% 2.8)
Diffiiz Serebral Atrofi 2 (% 2.8)
Anormal USG 17 (% 23)
Anormal BT 4 (% 5.6)
Anormal MRG 9 (% 12.6)

Kritik DKH grubundaki hastalarin ort. dogum bas cevresi 33.27 + 1.76
SD (min : 28.1, maks: 36.5), dogum bas g¢evresi persentil ort. 29,81 + 26,02
(min :0 /maks :94) ,bas cevresi SDS ort. -0,83 1,2 (-4,8/1,9) kadardi.
Siyanotik Hastalik grubunda ortalama bas ¢evresi SDS -0,7 iken , asiyanotik
grupta ort. Bas ¢evresi SDS -0,98 idi, istatiksel anlamda farkilik saptanmadi
(p=0,588). Taburculuk ort. bas gevresi -0,62 + (min:2,9/maks:-6,2) izlemde
aylik bas cevresi biiyimesi her iki grupta ort. 1,8 + 0,86 (min:0/maks:4). iken
siyanotik grupta 1,6 , asiyanotik grupta 2 idi, aylik bas ¢evresi bliyime hizi
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ortalamasi siyanotik DKH olanlarda daha az olsada istatiksel olarak anlaml
degildi. (p=0.123). Bas ¢evresi SDS degerleri Tablo 26’ te gorilmektedir.

Tablo 26: DKH Bas Cevresi SDS Degerlendiriimesi

DogumBas Taburculuk Bas Biyiime Hizi

Cevresi Cevresi SDS Ort./ ay
SDS
KDKH - 0,83 -0,62 1,8
Siyanotik - 0,79 -0,79 1,6
Opere olanlar - 0,78 -0,84 1,5
Opere olmayanlar | - 0,81 -0,62 1,8
Asiyanotik - 0,98 -0,23 2
P degeri 0,588 0,509 0,123
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5. TARTISMA

Dogumsal Kalp hastaliklari, yenidoganlardaki en sik dogumsal hastalik
gruplandir [59], kardiyovaskuller sistemin dogustan var olan vyapisal
anomalilerini icermektedir. Siklhigi diinya genelinde tim canli dogumlarda %
0,8 olarak belirlenmis ve prenatal kayiplarin en sik nedenini olusturdugu
bildirilmigtir [11]. Tudrkiye’ de ise Guven ve ark. hasta yenidogan
popillasyonunda yaptigi benzer ¢alismada dogumsal kalp hastaligi sikhgini
% 4,9 olarak bildirmiglerdir [60]. Bizim c¢aligmamizda ise bu oran canh
yenidoganlarda % 1.3, hasta yenidogan populasyonunda 6nemsiz DKH
dislandiginda % 5.2 olarak bulunmustur.

Hayatin ilk bir yili iginde cerrahi girisim ve kateter girisimi gereksinimi
olan ve yenidogan doneminde oOlumlere sebep olabilen dogumsal kalp
hastaliklari Ciddi/Kritik Dogumsal Kalp Hastaliklari olarak adlandirilir ve tim
dogumsal kalp hastaliklarinin % 25 i oraninda gorulir[61]. Bizim
calismamizda da kritik dogumsal kalp hastaligi goérilme orani % 11.6 (71 /
608) oraninda bulundu. Kritik dogumsal kalp hastaliklari olan yenidoganlarin
¢ogu dogum sonrasi semptomatik olup, tani alir, kiguk bir kismi hastaneden
taburcu olduktan sonra yenidogan déneminde tani alabilir [62].

Dogumsal kalp hastaliklarinin tanilarina goére sikhdinin belirlendigi pek
¢ok calisma vardir, en sik gorlleni biskuspit aortik valv olmasina ragmen
yenidogan dénemde az tani alir [63]. ikinci en sik gériilen tani ise ventrikiiler
septal defekttir[11]. Fallot tetralojisi ise, en sik gorulen siyanotik Dogumsal
kalp hastaligidir. Bizim ¢alismamizda da olgularimizin ¢godunu ventrikiler
septal defektli cocuklar olusturuyordu. Siyanotik Dogumsal kalp hastalidi
grubunda ise fallot tetralojisinin aksine buyuk arter transpozisyonu ve sol
hipoplastik kalp sendromu ¢ogunluktaydi.

Siyanotik Dogumsal Kalp Hastalari, tim dogumsal kalp hastaliklarinin
1/3 oraninda o6limcul olan grubudur [39]. Bu ylizden erken tani ve tedavi
onemlidir, yapilan arastirmalarda siyanotik kalp hastaligi gorulme sikhgi % 25
iken Turkiyede % 32 kadardir. Bizim ¢alismamizda ise tum dogumsal kalp
hastaliklarinin % 24 U siyanotik kalp hastasiydi, KDKH grubunda ise % 76

hasta siyanotik hastasiydi. Bunlardan % 73 Duktus bagimli idi , acil cerrahi
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operasyon gereksinimi olan bu hasta gruplarina operasyon oOncesi
prostaglandin inflizyon baglandi.

Yenidogan doénemindeki oOlumler prematurite ile iligkili hastaliklar,
dogumsal malformasyonlar, sepsis, dogumsal kalp hastaliklari gibi pek gok
nedenle iligkilidir. [64][65]Bir yillik infant 6lum oraniyla ilgili pek ¢ok calisma
mevcuttur. Son 40 yilda 6lum orani giderek azalmakla birlikte Amerika’ da
2012 de yapilan bir analizde, yenidogan mortalite hizi ise % 0,32 olarak
verilmistir. Trkiyede bu oran Tirkiye istatistik kurumu 2015 verilerine gére %
1,07 kadardir [14].

Dogumsal Kalp Hastaligi nedeniyle olan o6limler infant donemindeki
olimlerin % 0.21 ’sini olusturmaktadir [18]. Baska bir calismada ise ingiltere’
de 20 yillik bir suregte birinci yil goértlen dlimlerin % 10, 3’ tnun nedeni DKH
I idi [66]. Turkiyede bu konu ile ilgili kapsamh c¢alisma bulunmamaktadir.
Bizim caligmamizda hasta yenidogan populasyonunda ilk bir yildaki
dogumsal kalp hastaligi sebebiyle 6lim orani % 25 idi. Kaybedilen hastalarin
neredeyse tamamini kritik hasta grubundaki hastalar olusturmaktaydi.
Yalnizca bir hasta ASD tanisi olan ve kritik hasta grubunda degildi, galen ven
anevrizmasi sebebiyle intrakranial kanama sebebiyle kaybedildi. KKDH da
dinya genelinde mortalite orani iligkin veri yok iken; Atlantada yapilan 30
yillik retrospektif bir gcalismada kritik dogumsal kalp hastaliklarinda bir yillik
mortalite % 25 olarak saptandi [61]. Ulkemizde Dilek ve ark. yaptigi bir
calismada % 35.2 [67], bizim ¢alismamizda ilk u¢ aylik dénemde bu oran %
45 idi. Kaybedilen hastalarin % 40 ni Sol hipoplastik kalp sendromu gibi
kompleks kardiyak patolojiler olusturmaktaydi, diger sik 6lim sebebleri BAT,
Aort Koarktasyonu idi.

Genel olarak dogumsal kalp hastaliklarinda belirgin cinsiyet ayrimi
yoktur. Samanek M ve ark. tarafindan 4409 hasta uUzerinde yapilan bir
calismada kizlarda ve erkeklerde kalp hastaliklarinin gértlme sikhklarinin
birbirlerinden farkli olmadigi tespit edilmistir. Ayni ¢alismada ise; erkeklerde
cGift cikisl sag ventrikilin yaklasik 3 kat, hipoplastik sol ventrikil, blyuk arter
transpozisyonu, aort stenozunun yaklasik 2 kat, kizlarda ise patent duktus
arteriyosus, atriyoventrikuler septal defekt, fallot tetralojisinin yaklasik 1,5 kat
daha sik goruldugu rapor edilmistir[68]. Bizim ¢alismamizda da dogumsal

kalp hastaligi olan hastalarimiza baktigimizda, erkek cinsiyette kritik kalp
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hastaligi gorulme orani ve kaybedilen hasta grubunda erkek cinsiyet fazla idi,
ancak istatiksel olarak anlamli farklilik olmadigini goérduk (p:0,163). KDKH da
en sik gorllen aort koarktasyonu, BAT, Hipoplastik sol kalp sendromu tanih
hastalarda erkek cinsiyet 2,2-2.5 kat daha sik goértulmekteydi.

Preterm dogumlarin dogumsal anomaliler igin risk faktori oldugu
bilinmektedir, calismalarda 32. Gestasyonel haftanin altinda olan dogumlarda
dogumsal kalp hastaligi gértlme sikligi 10-20 kat artmig[69], dogumsal kalp
hastaligina bagh olan 6limlere bakildiginda preterm grupta mortalite sikhgi
artmigtir, Benzer bir ¢alismada da 37 haftanin altinda olan dogumlar DKH
sikliginin 2.5 kat arttigr vurgulanmigtir [20]. Bizim ¢alismamizda ise hastalar
gestasyonel haftalarina gére degerlendirildiginde olgularin preterm olgularin
% 4.4 (26/ 590),dogumsal kalp hastaligi tanisi aldi. Term yenidoganlarin ise
% 5.7 (61 /1060) DKH tanisi aldi. Hastalarin ¢ogunu term bebekler
olusturmaktaydi, preterm dogumun risk faktort olmadigi dusunulda.

DKH grubunda ortalama dogum agirhigi 2.924 + 718 gr (min:610/
maks:4710) idi. Yapilan ¢alismalarda 6zellikle 1000 gr altinda dogumlarda
dogumsal kalp hastaligi ile iligkili mortalite ve norogelisimsel morbidite
sikliginda artis tespit edilmistir[70]. Bizim galismamizda 2500 gr in altinda %
24 hasta (21/ 87), <1000 gr altinda 2 hasta mevcuttu, iki hastada taburcu
oldu.

Dogumsal kalp hastaliklarinin intrauterin tanisi i¢in genis capta
uygulanmaya baglanan fetal ekokardiyografi ile fetal kardiyoloji konularinin
onemi giderek artmaktadir [71]. Bizim calismamizda da tum hastalara
ekokardiyografi uygulanmigti, 9 hastaya anjiografik girisim uygulandi, 43/71
(% 60) hastanin ise fetal ekokardiyografik degerlendirmede ciddi/kritik
Dogumsal hastalik tanisi mevcuttu. Amerika da yapilan bir ¢alismada kritik
hastalik gruplarinda % 50 sinde prenatal tani mevcuttu [72]. Antenatal tanisi
olmayan KDKH larinin dogum sonrasi ortalama tani yasi 4.4 + 3.6 (min:
1/maks: 22)

Genel olarak diyabetik anne bebeklerinde en sik gorulen anomaliler
kardiyak olanlardir. DAB’lerinde DKH gorulme orani en az %1,3 olarak
bildiriimektedir [73]. Asimetrik septal hipertrofi, VSD, ASD, pulmoner stenoz
siklikla gorulen anomalilerdir. Calismamizda dogumsal kalp hastaligi olan

yenidoganlarin 5’ i diyabetik anne bebegi idi (% 38, 5/13), 15’i gestasyonel
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diyabetli anne bebedi (PDA:3,VSD:6,ASD:3) (% 10 , 15/144)idi, en sik
gorulen kardiak defekt VSD idi. KDKH grubunda sadece 2 hastanin
annesinde GDM vardi (1 hasta EYD ,1 hasta pulmoner atrezi tanili).

Kardiak girisim yapilan 174 infatta mortalite ile iligkili bagimsiz risk
faktorlerini ortaya ¢ikaran Cheng ve ark. yaptigi ¢aligmada; 5. dk APGAR
skourunun < 7 nin atinda olmasi, operasyon oncesi mekanik ventilator
gereksinimi, RACHS-1 kategorizasyonua gére > 4 Un Ustinde olmasi ve
bulgu vermemesi bagimsiz risk faktorleri olarak degerlendirilmigtir [74].
Turkiyede Dilek ve ark. galismasinda KDKH grubunda mortaliteye iligkin
calismada gestasyonel hafta, iligkili hastalik tipi, operasyon 6ncesi mekanik
ventilator gereksinimi, pulmoner hipertansiyon, sepsis, RACHS-1 skoru,
postop dusuk kardiak debi ve kalp yetmezligi sad kalan ve dlen grupta
bagimsiz degiskenler olarak anlamli bulunmustur[67]. Bizim galismamizda da
5. dk APGAR degerlendirmesi ort. degeri 8.9 + 0,93 (min : 6/ maks: 10), 5. dk
APGAR skoru <7 olan 2 bebek mevcuttu. Bu anlamda apgar skoru ile
mortalite arasinda anlamli iliski saptanmadi (p: 0,072).

Lancet’ te yayinlanan temelde kritik hasta gruplarinin dogum sonrasi
taburculuk dncesinde pulse oksimetre ile tarama sonrasi dogru tani almasina
iliskin bir makalede kritik hasta gruplari ciddi ve kritik olarak tanimlanmisti[5].
Bizim calismamizda da hasta gruplari ekokardiyografik degerlendirmelerine
gore ilk bir yil iginde cerrahi ya da anjiografik girisim gereksinimi olanlar
(ciddi) grup 4 olarak siniflandiriimig ve bu grupta kaybedilen hasta olmamisgti.
ik bir ay i¢in operayon gereksinimi olan hastalar (kritik) ise grup 5 olarak
deg@erlendiriimis ve kaybedilen 32 hasta grup 5 e dahil olup kritik hasta
grubunda kaybedilen hastalarin tamamini olusturmustur. Yine kritik hasta
gruplarinin prognozunu degerlendirmede kullanilan baska bir skorlama
sistemi, dogumsal kalp hastaligi nedeniyle opere olan hastalardaki
operasyon zorluk derecesinin risk skorlamasi olan RACHS-1 dir. Yapilan pek
¢ok galismada ve dogumsal kalp hastali§i cerrahisinde birkag risk skorlama
sistemi kullaniimaktadir, RACHS-1 bunlar i¢cinde daha guvenilir olani kabul
edilmistir [6]. Kathy J. Jenkins ve ark.nin 2002 Amerika’ da <18 yas alti
toplam 9095 kardiyak cerrahi girisim yapilan hasta degerlendirilmis ve
kategorilere gore mortalite; kategori- 1: % 0.4, kategori- 2: % 3.8, kategori- 3:
% 8.5, kategori- 4: % 19.4, kategori- 5: (sayi yetersiz), kategori- 6: % 47.7
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olarak belirlenmigtir [6]. Turkiyede ve dunyada mortaliteyi artiran sebepler
arasinda operasyon zorluk derecesi de kabul edilmistir [67]. Bizim
calismamizda da kategori — 2 de 11/52 (% 21), kategori 3 26/52 (% 50) hasta
kategori-4’ te ise 7/52 (% 13), kategori- 6 da ise 9/52 (%17) hasta opere
edilmistir. Bunlardan kategori 2 de operasyon sonrasi hicbir hasta
kaybedilmedi. Kategori — 3 de 9 ve kategori — 4 de 3 hasta, kategori- 6 da 8
hasta kaybedildi. Bu anlamda skorlama sisteminin 6n goérdugu sekilde
literattrle uyumlu idi. Mortalite ve RACHS-1 skorlama arasinda anlamli iligki
mevcuttu (p : 0,020).

Kritik dogumsal kalp hastaligi olan hastalarin operasyon zamanlari
ongorilen sire siyanotik ve asiyanotik grupta fakh olmakla birlikte ortalama
operasyon gunu Dilek ve ark. yaptigi ¢alismada 15,2 £ 11,8 gin idi [67].
Bagka bir calismada ise kritik dogumsal kalp hastaligi olan 146 yenidogan
hasta grubunda ortalama operasyon gunu yagsamin 3. Gunu (0-112 gun)
olarak bulunmustur [72]. Bizim ¢alismamizda ise ort. operasyon guni 13.9 £
4,5 gun (min: 0/maks:90) idi. Operasyon sonrasi ort. 3,4 + 3,6 gunde
(min:0/maks:14) hastalar yenidogan yogun bakim unitesine devir alindi.

Yenidogan yogun bakim Unitelerindeki gelismeler ve bu birimlerde
mekanik ventilatorin kullanilmaya baslanmasi ile kalp hastaligi gibi kronik
hastaliga sahip ¢ocuklarin sag kalimlarinin giderek arttigi ve prognozlarinin
duzeldigi Dbildiriimektedir [75]. Aksi sekilde 06zellikle KDKH grubunda
operasyon Oncesi mekanik ventilator ihtiyacinin olmasi mortalite igin risk
faktorlerindendir [74]. Ustiin ve arkadaslarinin yaptigi kardiyak girisim ve
cerrahi yapilan KDKH olan hastalarda preoperatif ddnemde hastalarin % 23
(25/ 106) U mekanik ventilator destedi almis, mortalite ile iligkili kabul
edilmisti[67]. Calismamizda Kritik hasta grubunda toplam 46/71 (% 64) hasta
preoperatif invazif mekanik ventilator destegi aldi. Solunum destegi alan
hastalarin mortalite orani % 43 iken (20/46) almayan hastalarin mortalite
orani % 48 (12/25) olarak bulundu ve istatistiksel olarak anlamliydi. (p=
0.004) Sag kalanlarin ortalama mekanik ventilatorde kalma suresi 7 (IR 12)
(min:1/ maks:31) gun , eksitus olanlarin 9 (IR 15) (min: 1 / maks: 90)gin ve
iki grup arasinda fark saptanmadi (p= 0,319). Bu sebeple mortalitenin
mekanik ventilatorle iligkili bir komplikasyondan ¢ok ventilator destegi verilen

hastalarin mevcut klinik durumlarinin kotu, altta yatan agir kalp hastaliklarinin
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olmasi, kalbin pompa fonksiyonunun yetersiz, medikal tedaviye direncli ve
kullanilan ilaglarin (6zellikle pozitif inotroplar) etkisi ile ortaya ¢iktigi
disundldd. Ancak mekanik ventilatére bagli komplikasyonlarin da mortalite
ve morbiditeyi etkiledigi bilinmektedir, hastalarin mekanik ventilatérde kalma
suresini azalmak tedavide temel hedeflerden biridir. Benzer bir galigmada
preoperatif donemde ortalama mekanik ventilatdrde kalma suresi 30 saat
(min:15 dk /maks: 60 gin), total mekanik ventilatérde kalma siresi ise 84
saat (min:1.5 saat/maks:5.5 ay)dir, bizim c¢alismamizla kiyaslandiginda
toplam mekanik ventilatorde kalma suresi oldukga kisadir.

Yenidogan hasta grubunda geligsen tekli organ yetmezlikleri ve multiple
organ yetmezligi gelisimi pek cok faktore (sepsis, prematurite, dogumsal
anomali, sok, immunolojik faktérler) bagh olmakla birlikte yogun bakim hasta
grubunda mortalite ve morbiditenin en 6nemli sebeplerindendir. Dinya
genelinde MODS skorlama sistemi ve duguk dogum agirlikli bebeklerde ayri
bir siniflama sistemi kullaniimaktadir [76]. Multiple organ yetmezIigi gelisimde
onemli risk faktorlerinden biri dogumsal kalp hastaliklari ve postoperatif
donemdeki tedavi izlemindeki zorluklardir [77]. Yapilan bir caligmada
postoperatif donemde organ yetmezlikleri degerlendirildiginde % 15 (16/106)
hastada renal yetmezlik, % 16 (17/106) hastada hepatik yetmezlik, % 33
(35/106) postoperatif dusuk kardiak debi ve kalp yetmezligi, % 16.9 (18/106)
sepsis, % 25 (27/106) ventilator iligkili pnédmoni, % 6.6 (7/106) hastada
periton dializi inhtiyac1,% 4.7 (5/106) hastada aritmi geligtigi gosterildi [67].
Dusuk kardiak debi (p: 0,03), ventilator iliskili pnomoni (0,01), sepsis (p: 0,02)
ile mortalite iligkisi istatistiksel olarak anlamli bulunmustur[67]. Bizim
¢alismamiza da Kritik hasta grubunda yer alan 71 hastadan, 19 unda multiple
organ yetmezIligi (MOY) gelisti. Coklu sistem etkilenmesi gelisenlerin hepsi
exitus oldu (p<0.001), 9 hastada karaciger yetmezligi gelismisti, mortalite
orani % 66.6 (6/9) iken bu oran olmayan gruba gore istatistel olarak anlaml
olmasa da ylksek saptandi (p:0.285), renal yetmezlik gelisen 10 hastanin
tumu kaybedildi (p< 0.001), hematolojik yetmezlik geligsenlerin mortalite orani
% 50 idi (p 0.08), inotrop ihtiyaci olan 48 hastadan 23’ U ex oldu (p:0.802).
Hastalarin 5’ ine dializ uygulanmig, bu hastalarin hepsi exitus olmustu.
Mortalite orani % 100 olup, istatiksel olarak anlamliydi (p<0.001). Kritik hasta

grubunda sepsis olan toplam 28 hastanin 17’ i hayatta kalirken, 11 hasta
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exitus olan hasta grubu igindeydi. istatiksel olarak dogumsal kalp
hastaliginda mortalite ile hastalarin sepsise girmeleri arasinda anlamli iligki,
istatiksel olarak farkhlik saptanmadi (p = 0.156).

Dogumsal Kalp Hastaliklarinin, genetik hastaliklarda gorilme sikliginin
arttig1 bilinmektedir. Down Sendromu, Noonan Sendromu, Trizomil3,
Trizomi18 baglica DKH nin eslik ettigi genetik sendromlardir[78][79][80].
Bizim calismamizda kritik hastalik grubunda toplam 7 hastada genetik
sendrom saptanmistir. istatiksel olarak genetik sendroma sahip olma ile DKH
arasinda anlamli deger mevcut degildi (p=0.502).

Dogumsal Kalp hastaliklari gibi hayati tehdit edici hastaliklar ve uzun
sureli yogun bakim izleminin yapildigi hastaliklarda sagkalim orani arttik¢a,
bu hastaliklarla iligskili morbiditede artmaktadir. Hastaligin ciddiyeti, yapilan
operasyonlar, girigsimler, kullanilan tedaviler akut ya da kronik donemde uzun
sureli izlem gerektiren noérolojik bozukluklara sebep olmaktadir [81].
Konvulziyon, néromotor gelisim geriligi, serebral felg, gorme ve isitme kaybi
DKH ile iligkili 6nemli morbidite sebepleridir. 2009 yilinda Anne M. Ades MD
ve ark. dugsuk dogum agirhkli DKH ile ilgili cerrahi girisim yapilan
yenidoganlarda yapilan g¢alismada 67 hastadan 7 hastada konvulziyon,18
hastada IVK,6 hastada SAK, 3 hastada stroke gelisimi gézlenmistir [82].
Bizim calismamizda sadece dusuk dogum agirlikli yenidoganlar olmamakla
birlikte 71 krittk DKH olan hastadan 16 sinda konvulziyon, 3 hastada
intrakranial kanama, 2 hastada serebral iskemi, 2 hastada serebral infarkt, 2
hastada diffliz serebral atrofi saptanmistir.

Yapilan calismalarda dogumsal kalp hastalarinda noérogelisimsel
aktivitede en 6nemli parametrenin dogum bas evresi ve bas ¢evresi biylime
hizi oldugu gorulmustur[83][84][41]. Dinleyici ve ark. yaptigi bir ¢calismada
DKH tanisi ile izlenen erken c¢ocukluk donemindeki DKHlarinda IGF-1
dizeyleri siyanotik olanlarda ve kontrol grubuna gére DKH olanlarda dusik
bulunmustur. IGF-1 6zellikle ilk 4 aylik ddnemde hizli bluyimede etkili oldugu
ve siyanotik kalp hastaliklarinin postoperatif donemde Spo, nin yukselmesi,
beslenmenin dizenlenmesi ile sentezinin arttigi bilinmektedir [85][86][84].
DKHda hipoksi ve iskemiye sekonder serebral arter dilatasyonu, serebral
vaskuler rezistansin azalmasi gibi hemodinamik otoregulatuar degisiklikler

olsa da antenatal donemde otoragulasyon sisteminin gelisimdeki surede fetal
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oligodenrosit gelisimi duraklar ve hipomyelinizasyon ve serebral hassasiyet
gorultr ve ozellikle siyanotik kalp hastalarinin cerrahi tedaviye kadar olan
surenin uzunlugu ve DKH ensefaloatisine sebep olarak nérogelisimsel gerilik
yaratmaktadir [81]. DKH olan ve ndrogelisimsel gerilik saptanan hastalarin
uzun sireli izleminde adolesan donemdede serebral volim, hipokampal
volimun erken ¢ocukluk donemi ile ayni kaldigi saptanmigtir [81]. Bu
nedenle de DKH olan hastalarin izlemde bas c¢evresi takibi ve
degerlendirmesi 6enm kazanmaktadir. Siamak S. ve ark. 30 siyanotik ve 30
asiyanotik DKH olan hastalarla yaptigi bir calismada siyanotik hastalarda bas
cevresi Olcimi asiyanotik olanlara gére daha anlamh daha dugsuk
saptanmigstir [85]. Bizim ¢alismamizda, Kritik DKH grubundaki hastalarin ort.
dogum bas cevresi 33.27 £ 1.76 SD (min : 28.1, maks: 36.5), dogum bas
cevresi persentil ort. 29,81 + 26,02 (min :0 /maks :94) ,bas ¢evresi SDS ort. -
0,83 +1,2 (-4,8/1,9) kadardi. Siyanotik Hastallk grubunda ortalama bas
cevresi SDS -0,7 iken , asiyanotik grupta ort. Bas cevresi SDS -0,98 idi.
Taburculuk ort. bas cevresi -0,62 + (min:2,9/maks:-6,2) izlemde aylik bas
cevresi buyumesi her iki grupta ort. 1,8 + 0,86 (min:0/maks:4) iken siyanotik
grupta 1.6, asiyanotik grupta 2 idi.
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6. SONUG ve ONERILER

1. Dogumsal kalp hastaliklari yenidogan doneminde sik gorulen
dogumsal malformasyonlardir. Tani antenatal donemde konulabildigi gibi pek
¢ok dogumsal kalp hastaligi dogum sonrasi fizik muayene, pulse oksimetre
tarama yontemi ve ekokardiyografik degerlendirme ile tani alir.

2. DKH, yenidogan déneminde 6nemli mortalite sebeplerinden biridir.
Tedavide medikal tedaviden ¢ok cerrahi tedavinin hayat kurtarici oldugu kritik
DKH grubunun tani ve tedavisi mortalitenin azaltiimasi igin 6nemli bir
noktadadir.

3. DKH icin risk faktorleri belirlenerek koruyucu onlemler alinmasi
gerekirse de, etyoloji henliz net degildir ve tedavi sirasinda iglemlerle ilgili
risk faktorlerini belirlemek morbidite ve mortalitenin azaltilmasinda esas
belirleyicilerdir.

4. Calismamizda, canli dogumlarda DKH sikhdr EUTF hastanesi icin %
1.3 olarak bulundu. DKH 6énemsiz grup (Grup 2, ilk 6 ay icinde dtzelenler)
diglandiginda 6nemli/ciddi/kritik DKH gorulme orani yenidogan yogun bakima
yatan hastalar igin % 5.2 idi

5. Calismamizda, DKH saptanan 608 hastadan 71’ i ilk bir yil icinde
cerrahi ya da kateter girisimi gerektiren ya da ilk 28 gun icinde kaybedilen
Kritik DKH ‘ni olusturmaktaydi.

6. Kritikk DKH saptanan 71 hastadan 53 hasta ilk ¢ ay icinde opere
edildi. Opere edilenlerin 19 ‘si kaybedildi. Operasyon sonrasi erken 6lum 6
hastada, operasyon sonrasi ge¢ 6lum 16 hastada goruldi. Postoperatif gec
Olumlerin ort. 6lim gund ise 32,6 £ 6.8 (min:4/maks: 90) idi.

7. Kritik DKH olan 71 hastadan % 45 ‘i (32/71) * si ik 3 ay icinde
kaybedildi. Mortalite ile iligkili risk faktorlerine bakildildiginda antenatal tanisi
olma, preoperatif mekanik ventilator destedi alma, duktus bagiml olma,
opere olmama, postoperatif ¢coklu organ yetmezligi gelisimi, postoperatif renal
yetmezlik, postoperatif hepatik yetmezlik, postoperatif aritmi gelisimi,
RACHS-1 skorunun yuksek olmasi istatiksel olarak anlamli bulundu.

8. YYBU'nde izlenen hastalarin izlem siresinde 132’si kaybedildi.32
hasta (% 24) DKH nedeniyle kaybedilen hastalardi.
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