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1. OZET

HIiPOPLASTIK SOL KALP SENDROMLU BEBEKLERIN AORTA
ANATOMISININ EKOKARDIYOGRAFI, BILGISAYARLI TOMOGRAFI VE
PEROPORATIF GORUNTULEME BULGULARI ILE
DEGERLENDIRILMESI

Kompleks kardiyak anomalili yenidoganlarin aorta, pulmoner arter ve patent
ductus arteriosus (PDA) gibi major vaskiiler yapilar1 ve dallarinin kantitatif
degerlendirilmesi klinik sonuclarin gelistirilmesi i¢in ¢ok degerlidir. Bu c¢alismada
pre-operatif transtorasik ekokardiyografi (TTE), bilgisayarli tomogrfi (BT) 6l¢timleri
ile peroperatif déonemde alinan gergek anatomik oOlgiimler arasindaki korelasyon
diizeyinin belirlenmesi planlanmistir. Hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS) tanisi
almig yenidogan hasta grubunda (n=10, 22.3 giin + 16.31, 3.4 kg + 0.6 ) aorta (aortik
annulus, sinotubuler junction, aorta asendan, transfer arcus aorta, isthmus aorta ve
aorta desendan), pulmoner arter (ana pulmoner arter, sag ve sol pulmoner arter) ve
patent ductus arteriosus lokasyonlarinda gergeklestirilen (toplam 11 bolge) TTE ve BT
Olgtim degerleri, peroperatif donemde alinan cerrahi Olglimlerle karsilastirilarak
korelasyon diizeyleri incelenmistir. Incelenen her bir lokalizasyon igin BT
goruntilemesi ile cerrahi 6lcum verileri ‘mukemmel’ r = 0.75-1.00 korelasyon
gosterirken, TTE 6lcumleri ile cerrahi 6lglimler, aortanin sadece ilk (i¢ segmenti icin
‘mukemmel’ r =0.75-1.00 korelasyon goéstermistir. Sag pulmoner arter konumunda
TTE verileri ile cerrahi 6lgim verileri arasindaki korelasyon ‘cok iyi’ r = 0.70-0.75
diizeyinde kalmistir. PDA bolgesindeki degerler incelendiginde TTE ve BT olgiimleri
arasinda ¢ok anlamli farkliliklar saptanmaktadir. PDA c¢ap degerlendirilmesinde
r=0.60, korelasyon diizeyi ‘orta’ olarak; uzunluk degerlendirilmesinde ise r= 0.11,
korelasyon duzeyi ‘Onemsiz-diisiik’ olarak saptanabilmistir. Yenidogan ve diisiik
agirlikli kompleks kardiyak patolojisi olan bebeklerde aorta ve pulmoner arter gibi
major vaskiiler yapilarin 6lglimlerinde BT goruntilemesi yuksek givenilirlikte bilgi
saglayan degerli bir modalitedir. PDA ¢ap ve uzunluk 6l¢iimlerinde TTE pre-operatif

Ol¢timlerle diisiik korelasyon gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Aorta, bilgisayarli tomografi, ekokardiyografi, HLHS,

olcim



2. ABSTRACT

EVALUATION OF AORTIC DIMENSIONS by ECHOCARDIOGRAPHY,
COMPUTED TOMOGRAPHY AND PEROPERATIVE
MEASUREMENTS in PATIENTS with HYPOPLASTIC LEFT HEART
SYNDROME

Quantitatif evaluation of major vascular structures and their branches (aorta,
pulmonary artery and patent ductus arteriosus) in newborns with complex cardiac
anomalies has an impact on the amelioration of prognosis, and clinical results. Our
study aims to investigate the correlation level between transthoracic echocardiography
(TTE), computed tomography (CT) generated dimensions and peroperative
measurements of major vascular structures in newborns (n=10, 22.3 days + 16.31, 3.4
kg £ 0.6) with hypoplastic left heart syndrome (HLHS). A total of 11 region (at the
aorta: aortic annulus, sinotubular junction, ascending aorta, transfer arcus aorta,
isthmus aorta and, descending aorta; at the pulmonary artery: main pulmonary artery,
left pulmonary artery and, right pulmonary artery; and at the patent ductus arteriosus
(PDA): PDA and length) was measured by TTE, CT and, peroperatively. For every
single region examined, BT data and peroperative measurements were in ‘perfect’ r=
0.75-1.00 correlation. TTE examinations showed ‘perfect’ r=0.7501.00 correlation for
only 3 aortic region (aortic annulus, sinotubular junction, ascending aorta), ‘very good’
r=0.70-0.75 for the right pulmonary artery, and ‘moderate’ r= 0.60-0.70 for PDA
diameter and “fair’ r=0.40-0.60 for PDA length. CT is an important modality for the
quantitative evaluation of major vascular structures in newborns with complex cardiac
pathologies. TTE appears to have a low sensitivity for the quantitative evaluation of

PDA dimensions in newborn patients with HLHS.

Key Words: Aorta, computed tomography, echocardiography, HLHS,

measurement



3. GIRIS VE AMAC

Konjenital kalp anomalileri veya kardiyovaskuler malformasyonlar, kalpteki
yapisal kusurlar sonrasi kalpteki defektlerden olusur [1]. Konjenital kalp hastaliklar
dogumda veya dogumdan sonra tanimlanan, yapisal ve fonksiyonel olarak
siiflanabilen anomalileri igerir. Hastalik grubu olarak konjenital kalp hastaliklar1 en
stk rastlanan major konjenital anomalilerinden biri olmalar1 ile birlikte
etyopatogenezleri hakkinda bilgi diizeyimiz sinirlidir. Tiim canli dogumlarda yaklasik
olarak %0,5-0,8 oraninda konjenital kalp hastaligt (KKH) oldugu bilinir [2, 3].
Konjenital kalp hastaligi tanisi siklikla dogum sonrasindaki ilk haftada (%40-50) ve
bir ay icinde (%50-60) konabilmektedir [4].

Konjenital kalp hastaliklarin daha iyi anlasilabilmesi sayesinde, bu
hastaliklarin erken tanis1 miimkiin olabilmis ve modern cerrahi tekniklerdeki
ilerlemeler sayesinde bu hasta grubunun prognozunda belirgin gelisme saglanmistir.
Bunun sonucu olarak toplum i¢inde konjenital kalp hastalikli bireylerin sayist giin
gectikce ¢ogalmaktadir [5, 6]. Bir baska deyisle gelismis lilkelerde her 1000 canli
dogumda 4-6 adet goriilmekte olan bu patolojiye sahip bireylerin %85’inden fazlasi
eriskin yasa ulasabilmektedir [6]. Glinimuzde anatominin birinci basamak yontemler
(ekokardiyografi, kardiyak kateterizasyon vb) kullanilmas1 ile ayrintih
goriintiilenebilmesi sayesinde, hastalarin postoperatif erken donemde rezidiiel lezyon
ve komplikasyonlar agisindan kontrolii saglanabilmekte ve gerekli tedavileri

uygulanabilmektedir [6].

Kateterizasyon, konjenital kardiyak anomalilerin tanisinda degerli bir
yontemdir. Fakat invaziv bir yontem olmasi nedeniyle ve sedasyon gereksinimi olmast
nedeniyle olgularin bazilarinda kullanimi sinirlanmaktadir. Konjenital kardiyak
anomalilerin tanisinda genellikle ameliyat 6ncesi ekokardiyografi ve BT anjiografi
yontemleri kullanilmaktadir. Kullanim kolayligi, non-invaziv olmast ve cihazin
mobilitesi nedeniyle ilk tercih halen transtorasik ekokardiyografik incelemedir. BT
anjiografi ise anatomik bulgularin ameliyat 6ncesi ayrintili gosterilmesi ve kateter
anjiografi yapilmayan/yapilamayan hastalarda son derece yararli bir yontemdir. Bu
modalite ve ek yazilmlar ile kardiyak ve wvaskiiler yapilarin {i¢ boyutlu

rekonstriiksiiyonu, intrakardiyak ve ekstrakardiyak olarak detayli goriintiilenmesi



saglanabilir. BT teknolojisindeki son geligsmeler, 6ncelikle kalp hareketini ve dogustan
kalp hastalig1 degerlendirilmesinde radyasyon dozu kullanimi azaltilarak BT kullanimi1
endikasyonlarini genisletmeye yardimci olmustur [7]. Ktk ¢ocuklarda ve hasta yeni
doganlarda genel anestezi veya sedasyon gereksinimi olmadan BT anjiografi
uygulanabilmektedir. Cok ajite cocuklarda sedatiflerin diisiik doz olarak kullanilmasi
yeterli olmaktadir. Kanama diyatezi olan hastalarda invaziv bir islem olmamasi
nedeniyle rahatlikla kullanilabilir. Konjenital kalp hastaliginin  (KKH)
degerlendirilmesinde bilgisayarli tomografi (BT) 6nemli bir tamamlayici role sahiptir.
Ayrica agir hastalig1 ve stabilizasyon problemi olan bebeklerde ¢ekim siiresinin kisa

olmasi da biiytik bir avantajdir.

Bu ¢alismanin amaci {ilkemiz sartlar1 da goz onilinde tutularak, yenidogan
doneminde ¢ogunlukla il dis1 uzak merkezlerden nakil yoluyla ¢ocuk kalp cerrahisi
kliniklerine basvuran, agir bir kalp patolojisi ile yogun bakim takibine alinan ve
intravendz medikasyonlarla ameliyata kadar hayatta tutulmaya c¢alisilan hastalarda,
preoperatif donemde hastaya en az zarar1 vererek (x-1sin1, invaziv iglem, sedasyon
ihtiyaci vs.) dogru preoperatif bilgiyi cerrahi ekibe saglayacak ideal tan1 modalitesinin

tespiti i¢in bilgi saglamaktir.



4. GENEL BiLGILER.

4.1. Fetal ve Neonatal Dolasim

Saglikl erigskinde sistemik vendz sistemle kalbe donen deoksijenize kan sag
kalbe gelir. Sag kalpten pulmoner arterle akcigerlerde oksijenize olan kan pulmoner
venlerle sol kalbe donen ve aorta ile sistemik dolasima pompalanir. Fetal hayatta sag
ve sol ventrikiille birlikte fetal kardiak outputun toplami yaklasik olarak 450
ml/kg/dk’dir. Bu voliimiin %65°1 inen aorta ile plasentaya donerken, %351 ise fetal
doku ve organlara dagilir [8]. Fetal dolasim eriskinden oldukc¢a farkli bir anatomik
sistemle ¢alisir. Umblikal ven (UV) vasitasiyla plasentadan gelen oksijenize kanin bir
kismi karacigerin portal sistemine ve hepatik venlere yonelir, oksijenlenmis kanin
bliyiik kismi vena kava inferiora ductus venozus araciligi ile agilarak viicudun alt
tarafindan gelen venoz dolasimla birlesir [9]. Ductus venozus’un ve vena hepaticalarin
vena kava inferiora getirdigi kan, alt ekstremite ve karin duvarindan gelen vendz kan
ile sag atriyumda karisir. Vena kava inferiorun sag atriyuma acildigi yerde
eriskinlerdekine oranla daha gelismis olan bir kapak (valvula vena kava inferior)
aracilifiyla kanin %40°1 foramen ovaleye yonlendirilirerek sol atriyuma gegmesi
saglanir. Vena pulmonalisler aracilig1 ile akcigerlerden gelen bir miktar kan ve sol
atriyuma gelen kan karigir. Sol atriyumdan sol ventrikiile gelen kan aortaya geger.
Aorta vasitasi ile kanin biiylik kismi bas, boyun ve iist ekstremitelerin damarlarina
pompalanir. Sag atriyuma vena kava inferior vasitasi ile gelen kan1 %60°lik kismu,
vena kava superior ve koroner siniis kani ile birlesip trikiispit kapaktan gecerek sag
ventrikile geger. Sag ventrikiilden ¢ikan pulmoner arterlerle kanin %10°u akcigerlere
gider. Kanin sadece %10’unun akcigerlere gitmesinin nedeni, pulmoner arterial
konstriksiyon ve akciger alveollerinin sivi ile dolu olmasidir. Kanin %90’lik kismi
ductus arteriosus vasitasi ile aorta desendan ve iki umblikal arterle plasentaya doner
[10, 11] (sekil 4.1.1.).

Kan dolagimi fetal donemde paralel olup, her iki ventrikiilden plasentanin kan
almasin1 ve akcigerlerin kanlanmasini engelleyen santlar icerir. Kalp anomalili fetiisiin
dogum sonrast donemde yasamini idame ettirebilmesi bu santlara baghdir [11].
Dogumla birlikte olusan ilk degisiklik, kan akiminin plasentadan kesilmesidir. Bu da

dogumla birlikte sistemik dolasimda direncin iki katina ¢ikarak; sol ventrikiil, sol
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atriyum ve aorta basincinin artmasina neden olur. Ikinci degisiklik pulmoner vaskiiler
direngte akcigerlerin geniglemesi ile birlikte goriilen azalmadir. Yenidoganin
pulmoner vaskiiler direncinin yiiksek diizeyden, beklenen erigkin diizeyine inmesi 2-3

gun icinde ama gogunlukla ilk ay i¢inde gergeklesir [8].

Solunumun baglamasi ile akcigerlere hava dolar, genisler ve akcigerlere gelen
kan miktar1 artar. Bununla birlikte akcigerlerden sol atriyuma donen kan miktar1 artar
ve sol atriyumda basing yiikselir. Sol atriyumda basing artmasi sag atriyumda basing
azalmasina neden olur. Bunun sonucunda kan fetal donemin zit yoniinde yani, sol
atriyumdan sag atriyuma akar ve foramen ovalenin iizerine flep tarzinda kapakgik
kapanarak buradan kan ge¢isini engeller. Dogumdan sonra birkag saatle birkag gun
icinde degisen bir siirede normal bir bebekte ductus arteriosus agik kalir. Ductus
arteriosusta kapanma 10-15. saatte fizyolojik, 1-8. gunlerde fonksiyonel, 1-4 ay
icerisinde anatomik olarak olur [8]. Bu kapanmanin mekanizmasi tam olarak
bilinmemektedir. Dogum olaymn gerceklesmesiyle birlikte oksijen basincinin

artmasinin dogrudan sorumlu oldugu diisiiniilmektedir.
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4.2. Normal Kalp Embriyolojisi
4.2.1. Erken kardiyak morfogenez

Kardiyovaskiiler sistem, embriyoda gelisimini ilk tamamlayan sistemdir. Kalp
gelisimi devam etmekte iken ayni zamanda islev gosteren bir organdir. Damar sistemi
ise insan embriyonik gelisiminin 3. haftasinda belirmeye baslar. Gelisiminin ilk
asamalarinda besin ihtiyacini diffiizyonla karsilayan embriyo, daha sonraki donemler
i¢cin oksijen ve enerji ihtiyacini karsilayabilmek amaci ile daha etkili bir yola ihtiyag
duyar. Gebeligin 18. giiniinde bir ¢ift kardiyak tiip meydana gelirken, 22. giliniinde ise
primitif kalp tlipii olugsmaktadir. Epikardiyal hiicreler ve noral krestten kdken alan
premiyokardiyal hiicreler kalp tiipiiniin oldugu yone dogru goglerine devam ederler.
Primitif kalp tipunde bulunan sinls venosus ve atriyum, primitif ventrikdl, bulbus
kordis ve trunkus arteriyozus matiir kalpte sirayla sag ve sol atriyum, sol ventrikiil, sag
ventrikiil, aorta ve pulmoner artere denk gelirken embriyonun 4 ve 7. haftalari arasinda

kalp dort bosluklu yapisina kavusur [12].

4.2.2. Kardiyak looping (kardiyak kivrilma)

Kardiyak tip, 22-24. giinlerde ventrala ve saga dogru katlanmaya baslar [12]
(sekil 4.2.2.1). Looping (Kordon seklindeki bir olusumun kendi {iizerinde
kivrilmasindan olusan kismen halkaya benzer sekil) sayesinde sinus venosus
tizerinden ilerde gelisecek sol ventrikiiliin olusumu baslar. Sag ventrikiil ise saga dogru
yer degistirir ve daha sonra aorta ve pulmoner arterlerinin gelisiminin oldugu trunkus

arteriozus ile devam eder.

Cift ¢ikish sag ventrikiil, ¢ift girisli sol ventrikiil, ¢ift ¢cikish sol ventrikiil ve

cift girigli sag ventrikiil gibi anomalilerin olugmasi bu gelisim evresinde olmaktadir.
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4.2.3. Kardiyak septasyon (kardiyak béliinme)

Looping’in tamamlanmastyla kalbin dis goriinlimii matiir kalbe benzer bir sekil
yani tek bir tup haline gelir. Ortak atriyum primitif ventrikile (sol ventrikdl)
atriyoventrikiiler kanal yolu ile primitif ventrikiil ise bulbus kordise (sag ventrikiil)
bulboventrikiiler foramen yolu ile baglanir. Bulbus kordisin distal parcasi trunkus
arteriyozusa ¢ikim segmenti (konus) yoluyla baglanir. Embriyonun 26. gilinde
endokardiyal yastik, atriyoventrikiiler ve konotrunkal bileskeler tarafindan kardiyak
septasyon olusturulur. Primitif kalp kapaklarinin fonksiyonlar1 tizerinde kardiyak jel
tomurcuklanmasi ile olusan yastikciklar etkilidir. Atriyoventrikiiler kanalin tam
septasyonu endokardiyal yastigin flizyonu ile olugsmaktadir. Atriyoventrikiiler kapak
dokusunun ¢ogu ventrikiiler miyokardiyumdan meydana gelir. Bu olusum asimetrik
olmasi nedeniyle trikiispit kapak anulusu mitral kapak anulusuna gére daha apikal
yerlesimde kalir. Bu iki kapagin fiziksel olarak boliinmesi atriyoventrikiiler septumu
meydana getirir. Atriyoventrikiiler kapak defektleri septasyonun hi¢ olmamasi ile
olusur. Septasyonun kismen olmasi ise Ebstein anomalisiyle sonuglanan kapaklardan
birinin ventrikiiler miyokardiyumdan tam ayrilmamasi ile olur. Diger yandan atrium
boliinmesi ise 30. giinde septum primumun endokardiyal yastiga dogru biiylimesi ile
olur. Endokardiyal yastiklarin daha sonra birlesmesiyle septum primum olusur. Bu da

atriyum ve ventrikiillerin sag ve sol segmente ayrilmasina neden olur. Septum
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primumun posterior bolgesi acilarak ostium sekundum olusur. Bunun sonucunda da
fetal vendz doniis Once sag atriyuma daha sonra sol atriyuma geger. Septum primum
tizerine flap gevrilir ve foramen ovale olugur. Bunun sonucunda da vena kava inferior
akiminin foramen ovale ile sol ventrikiile dogru yonlendirilmesi saglanmis olur.
Ebriyonun 25. ginde ventrikil bolinmesi, endokardiyumun primitif ventrikil ve
bulbus kordise dogru tomurcuklanmasi ile olusur. Gelismekte olan interventrikiiler
septumum herhangi bir bdlgesinde ventrikil septal defekt olusabilir [8, 13].
Konoturunkal septum c¢ikis bolgesi atriyoventrikiiler yastiklarinkine benzer sekilde
kardiyak jelden olusur. Bu olusum sayesinde pulmoner arter 6n taraftan sag ventrikiile
aort ise sol ve arkadan sol ventrikiile baglanir. Bu gelisim sirasindaki bozukluklardan
dolay1 konoturunkal ve aort ark anomalileri (trunkus arteriyozus, fallot tetralojisi,
pulmoner atrezi, c¢ift cikishh sag ventrikiil, kesintili arcus aorta vb) meydana

gelmektedir.
4.2.4. Arcus aorta gelisimi

Aortik ark, bas ve boyun damarlari, proksimal pulmoner arterler ve ductus
arteriosus, aortik kese arteriyal arklar ve dorsal aortadan gelisirler. Kalp tiipii
olustugunda distal ¢ikis bolgesi sag ve sol birinci aortik ark olarak ikiye bdliiniir ve
cift dorsal aorta ile birlesir. Dorsal aorta daha sonra aorta desendani olusturmak icin
fiizyona ugrar. Proksimal aorta, aortik kapaktan sol karotid artere kadar aortik keseden
olusur. Bir ve ikinci arklar embriyonun 22. giiniinde bly(ik oranda gerilerler. Uglincii
ark innominate ve sag subklaviyan arteri olustururken sol dordiincii aortik ark sol
karotid arter ve ductus arteriosus arasindaki aortik arkin olugsmasini saglar. Besinci ark
tamamlanmis dolasimda major yapilar iginde bulunmaz. Altinci sag aortik ark daha
cok distal pulmoner artere baglanarak proksimal sag pulmoner arteri olusturur. Ductus
arteriosusu altinct sol aortik ark olusturur. Sag aortik ark, ¢ift ¢ikisl sag ventrikiil ve
vaskiiler halka gibi anomaliler, aortik arkin olusumu sirasinda meydana gelebilir [8,

13].
4.3. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Siniflandirilmasi

Dogumsal kalp hastaliklar1 kabaca siyanotik ve asiyanotik olarak
simiflandirilabilir [14]. Asiyanotik dogumsal kalp hastaliklar1 sistemik arteriyel

satlirasyon normal oldugu durumlardir. Bu hastaliklar voliim yiikiine sebep olan sol-
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sag santli (ventrikiiler septal defekt, atriyal septal defekt, patent ductus arteriosus) ve

sagda veya solda basing yiikiine sebep olan obstriiktif lezyonlar (aort stenozu, aort

koarktasyonu, pumoner stenoz)’dir.

Siyonuzlu dogumsal kalp hastaliklarinda,

akcigerlerde heniiz oksijenlenmemis sistemik vendz kanin direk sistemik arteriyel

dolagima karigsmasi ile olusan sag-sol sant mevcuttur. Bu hastalarda pulmoner kan

akimi azalmis (fallot tetralojisi, pulmoner atrezi, trikiispid atrezi, pulmoner stenoz ve

ventrikl septal defektle birlikte olan bly(k arter transpozisyonu vb.) veya pulmoner

kan akimi artmig (biiyiik arter transpozisyonu, tek ventrikiil, total pulmoner vendz

doniis anomalisi) olabilir (tablo 4.3.1) [15, 16].

Tablo 4.3.1. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Siniflandirilmasi

ASIYANOTIK KONJENITAL
KALP HASTALIKLARI

SIYANOTIK KONJENITAL KALP
HASTALIKLARI

Sol — Sag Santh
Ventrikul septal defekt
Atriyal septal defekt
Patent ductus arteriosus
Obstruktif Lezyonlar
Aort stenozu

Aort koarktasyonu

Pulmoner stenoz

Pulmoner Kan Akinm Azalmis
Fallot tetralojisi

Pulmoner atrezi

Trikuspid atrezi

Pulmoner stenoz ve ventrikil septum
defekti ile birlikte olan biyuk arter
transpozisyonu

Pulmoner Kan AKimu Artmis
Buyuk arter transpozisyonu
Trunkus arteriyozus

Tek ventrikdl

Total pulmoner ven6z doniis anomalisi
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4.3.1. Asiyanotik konjenital kalp hastaliklar
4.3.1.1. Ventrikul septal defekt (VSD)

Defekt sag ve sol ventrikiiller arasindaki septumda bulunan bir deliktir;
Pulmoner kan akimindaki artisa ve soldan saga santa neden olarak kalp yetmezligine
neden olur. Ventrikil septal defekt (VSD) septumun herhangi bir yerinde ¢esitli
biiyiikliikte veya septumun tamamen yoklugu seklinde olabilir [15, 17]. Anatomik
olarak ventrikiiler septumun kii¢iik bir kism1 membrandz, biiyiik bir kism1 miiskiiler
parcadan olusur. Bu nedenle VSD’ler membrandz septum ve civari (perimembrandz
defektler) ve trabekiiler (miiskiiler defektler) olarak ikiye ayrilir. Perimemrandz ve
miskiiler VSD’ler sag ventrikiilde acildiklar1 yere gore alt gruplara ayrilir (inlet,

outlet, trabekuler) [15, 18].

Superior Vena Cava Aorta (to Body)

Right Pulmonary

Artery (to Lung) - Left Pulmonary Artery (to Lung)

Pulmonary Veins

(from Lung) i

Atrial Septum Attiom | Ventricle

. e Ventricular Septal Defect (VSD)
{

MNormal Heart

Inferior Vena Cava
‘Types of VSD

Subarterialf
Dhutlat

Perimembranous

Irnket

Sekil 4.3.1.1.1. Ventrikdil Septal Defekt
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4.3.1.2. Atriyal sepal defekt (ASD)

Sol ve sag atriyum arasindaki septumun tam olugsmamas1 durumu atriyal septal
defekt (ASD) olarak adlandirilir. Sik goriilen bu dogumsal kalp hastaligi, sekundum
ASD, primum ASD, sinis venozus tipi ASD, patent foramen ovale, koroner sinus tipi
ASD seklinde olabilir [19]. Sekundum ASD; fossa ovalis bolgesini tutar. Primum ASD
Foramen ovalenin yaninda, AV kapaklarin yakininda yer alir ve endokardiyal yastik
gelismindeki bozukluklardan kaynaklanir. Siniis venozus tipi ASD fossa ovalisin st
tarafindadir. Vena kava siiperiyorun girisine yakin olmasi nedeniyle sol atriuma vena
kava siiperiyor kan1 karigir [15]. Koroner siniis tipi normalde koroner siniis tarafindan
isgal edilen pozisyona yerlesen nadir bir ASD tipidir [18]. Interatriyal septumun
ortasindaki hafif ¢ukurluga fossa ovalis adi1 verilir ve burasi aslinda septum primum
ile septum sekundum’un f{ist iiste gelerek Ortiistiigi bdlgedir. Bu Ortlisme
tamamlanamaz ise olusan defekt foraman ovale olarak adlandirilir. Izole foramen

ovale agiklig1 ASD olarak kabul edilmez [15, 20].

sinus
venosus

trikuspid
kapak

o

sag atriumdan
‘/ atrial septum

primum VCI

Sekil 4.3.1.2.1. Atriyal Septal Defekt
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4.3.1.3. Patent ductus arteriosus (PDA)

Ductus arteriosus embriyonel hayattaki 6. aortik arktan olusur. Akcigerler
kollabe oldugundan fetal hayatta ag¢ik olmasi zorunlu olan ductus arteriosus araciligi
ile sag ventrikiil kanin tamamina yakini aortaya desendana gecer. Dogumdan sonra
akcigerler calismaya baslaymnca ductus arteriosusa ihtiya¢ kalmaz ve kapanmaya
baglar. Ductus arteriosus’un kapanmamasi durumuna ise PDA adi verilir ve bu durum
aortadan pulmoner artere sant olusumuna sebep olur.

Patent Ductus
Normal Heart Arteriosus ZEHAN
L

patent
ductus

pulmonary

Sekil 4.3.1.3.1. Patent ductus arteriosus

4.3.1.4. Aort stenozu (darhgi)

Konjenital aort darligi (AD) valviiler, subvalviiler veya supravalviiler olarak
gorilebilir [21]. Subvalviiler AD’da lezyon aort kapaginin altinda, sol ventrikiil
cikisini ¢cevreleyen membrandz bir diyafragma veya fibroz bir halka ya da daha seyrek
olarak goriilen diffiiz bir daralma seklindedir. Subaortik darligin neden oldugu sol
ventrikiil jet akimi ile aort kapaklar1 hasara ugrar ve aort yetersizligi gelisebilir [22].
Supravalviler AD’da aorta asendanin lokal veya diffiiz sekilde olabilen konjenital

darhigidir [15].
14
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Sekil 4.3.1.4.1. Aort Stenozu

4.3.1.5. Aort koarktasyonu

Aort koarktasyonu, aortun konjenital darhigidir ve tiim konjenital kalp
hastaliklarin %5’ini olusturur. Darlik %98 oraninda sol subklavyan arterin arcus
aorta’dan ¢ikis yerinin hemen distalinde ve ductus arteriosusun aortaya girdigi yerin
tam karsisindadir [15, 23]. Preduktal (infantil) koarktasyonda lezyon ductustan
oncedir. Bu tip koarktasyonda ductus daima agiktir. Postduktal (eriskin tip)
koarktasyon tipinde ise darlik sol subklavian arterin ayrildigi noktanin distalinde ve

ductusun aortaya baglandigi seviyededir [24].

4.3.1.6. Pulmoner stenoz (darlk)

Pulmoner darlik (PS) konjenital kalp hastaliklarinin yaklagik %7-12’sini
olusturur. En sik nedeni sag ventrikiil ¢ikis yolu obstriikksiyonudur. Darlik valviiler,
subvalviler, supravalviler olabilir. Valviler PS’de darlik olgularin %80’inde kapak
seviyesindedir ve erkeklerde daha sik goriliir [25, 26]. Supravalviler PS ise pulmoner

arterin kendisinin dar olma halidir. Rubella ve Williams sendromu ile iliskili olabilir.
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Subvalviiler PS izole olarak seyrek rastlanan bir patolojidir ve genellikle genis VSD
ile birliktelik gosterir [25].

l.valviiler
2.infundibiiler
3.supravalviiler

Sekil 4.3.1.6.1. Pulmoner Stenoz

4.3.2. Siyanotik konjenital kalp hastaliklar
4.3.2.1. Fallot tetralojisi (TOF)

Bir yasindan sonra en sik goriilen siyanotik konjenital kalp hastalig1 fallot
tetralojisidir.  Biiyiik, malalignment gdsteren VSD (genellikle, ¢ap1 aortik kapak
anulusu ile ayni olan), sag ventrikiil ¢ikim yeri darli§i, ata binen tarzda
dekstrapozisyonlu aorta ve sag ventrikiil hipertrofisi karakteristik 6zellikleridir. Ilave
olarak ASD de varsa Fallot pentalojisi olarak adlandirilmaktadir. Pulmoner stenoza
bagli olarak sag ventrikiil hipertrofisi, akciger perfiizyonunda azalma, sagdan sola sant
ve santral siyanoz gelismektedir. Eger pulmoner stenoz hafif ise sant soldan saga

olabilir. Bu durumda siyanoz olmaz ve hastalara pembe Fallot denir [25, 27].
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Sekil 4.3.2.1.1. Fallot Tetralojisi

4.3.2.2. Pulmoner atrezi

Ventrikuler septal defekt veya intakt ventrikller septumla birlikte gorulebilen
nadir ancak morfolojik 6zellikleri ¢cok degisken olabilen kompleks bir konjenital kalp
anomalisidir [28]. Pulmoner atrezi ve VSD birlikteliginde sag ventrikiil ¢ikis1 timiiyle
aortaya olur. Pulmoner kan akim1 ise PDA ve bronsial kollateral dolasimla gerceklesir.
Pulmoner atrezi de normal ventrikiil septumu sag ventrikiil hipoplaziktir. Sag atrium
basinci yiiksektir ve kan akimi foramen ovale aracilidi ile sol atriuma yonelir. Burada
pulmoner vendz kanla karisip sol ventrikiile gecerek aorta’ya pompalanir. Bu

patolojide pulmoner kan akiminin tek kaynagi PDA’dur.
4.3.2.3. TrikUspid atrezisi

Sag atrium ile sag ventrikiil arasindaki atriyoventrikiiler kapak olan trikiispid
kapagin yoklugu veya kaynasmasi ile ortaya ¢ikan siyonotik dogumsal bir kalp
hastaligidir. Sag atriyumdan sag ventrikiile kan akimi olmaz ve sag ventrikiil
gelismeyerek kiiciik kalir. Trikiispid atrezi pantent foramen ovale (PFO), ventrikuler

septal defekt, sag ventrikiiliin gelisim geriligi, sol ventrikiiliin hipertrofisi ile birliktelik
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gOsterir. Hayatta kalim atriumlar ve ventrikiiller arasinda mixing saglayacak bir

defekte baglidir [29].
4.3.2.4. Buyuk arter transpozisyonu

Biiytik arterlerin anatomik iligkisinin ters oldugu bir defekttir. Aorta, pulmoner
arterin Oniinden sag ventrikiilden ¢ikarken pulmoner arter ise aortanin arkasindan sol
ventrikiilden ¢ikar [12]. Biiyiik arter transpozisyonunun yasamla bagdasmamasi i¢in
iki dolasim arasinda bir karisim olmasi gereklidir. iki dolasim arsindaki karisimin

olmas1 VSD, PDA, ASD gibi baglantilarindan birisi ile mimk{ndur.

Sekil 4.3.2.4.1. Buyuk Arter Transpozisyon

4.3.2.5. Total pulmoner venoz doniis anomalisi (TPVDA)

TPVDA %1,5-3 siklikta goriilen nadir bir konjenital kalp anomalisidir. Burada
pulmoner ven/venler ile sol atriyum arasinda direkt bir baglant1 bulunmaz. Pulmoner
venlerin drene oldugu yere goére suprakardiyak, infrakardiyak, kardiyak, miks tip
olarak dort ayn sekilde goriilir. Dogumdan sonra sag kalim igin interatriyal iliski
yoluyla saglanan sagdan sola sant gereklidir. Baglantilar bir veya birden fazla VSD
veya PDA ile saglanir [12].
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Sekil 4.3.2.5.1. Total Pulmoner Venoz Doniis Anomalisi

4.3.2.6. Trunkus arteriyozus

Kalpten tek bir arteriyel kok cikar ve sistemik, pulmoner, koroner dolasimi
saglar. Direkt trunkusun altinda perimembran6z bir VSD mevcuttur. Collet ve

Edwards’in siniflamasina gore dort tipi vardir.
4.3.2.7. Tek ventrikul

Atrioventrikiiler kapaklarin tek ve ortak bir ventrikiile agildig1 anomalidir [15].
Atrioventrikiiler kapaklarin durumu, ortak ventrikiilin morfolojisi, blyuk damarlar
acisindan incelenir. Sol ventrikiil tipi %65-78 vakada, sag ventrikiil tipi %10-15
vakada hem sag hem sol ventrikiil tipi %10-20 vakada izlenir. Hastalarin biiyiik
cogunlugunda biiyiik arterlerin malpozisyonu, nadir hastada normal ventrikil blyuk
arter iliskisi vardir. Bu hastalarda ventrikiil sistolik fonksiyonu hem pulmoner hem de
sistemik dolagimi saglar. Ventrikiil fonksiyonu ilk basta normalken, basing yiikii,

voliim yiikii ve eslik eden patolojilerle zaman i¢inde bozulur [30].
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4.3.2.8. Hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS)

Hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS), embriyonun erken evrelerinde gesitli
gelisimsel hatalar sonucu olusan konjenital kalp hastaliklarindandir. Tedavi edilmedigi
taktirde Oliimciil oldugu kanitlanan kardiyak malformasyonlarin karmasik bir

kombinasyonudur.

Embriyo gelisimin 21. giiniinde primitif kalp tiiplinde bir dizi daralmalar ve
genislemeler olusur. Gelisimin devam eden seyrinde bu genisleme bolgeleri kalp
odaciklarini daralmalar da sulkuslart meydana getirir. Sinus venozusun kraniyalindeki
iki genisleme primitif atriyum ve primitif ventrikiil olarak isimlendirilir. Bu olusumlar
atrioventrikiiler sulkus ile birbirinden ayrilirlar. Embriyonun gelisiminin ileri
safthalarinda primitif atrium sag ve sol atriumun bir kismini, primitif ventrikdl sol
ventrikiiliin bliylik kismin1 olusturur. Ventrikiilden sonra olusan genisleme ise bulbus
kordistir. Bulbus kordisin alt kismi ileride sag ventrikiiliin biiyiik kismin1 olusturur.
Kono trunkus, bulbus kordisin tist ucundaki genislemedir. Primitif kalp tlplnin bu
bolgesi sag ve sol ventrikiillerin kanlarii bosalttiklar1 konus kordis ve truncus
arteriosustan olusur. Gelisimin ileri evrelerinde konus kordisin sag duvarit sag
ventrikiiliin yapisina, sol duvari ise sol ventrikiiliin yapisina katilir. Trunkus arteriozus
ise ¢ikan aortay1 ve pulmoner traktusu olusturmak iizere ikiye ayrilir. Gelisimin 23.
giinlinde kalp tiipii uzar. Uzayan kalp tiipli saga dogru katlanmaya baglar. Bu katlanma
sonucunda bulbus kordis asagiya, ventrale ve saga dogru yer degistirir. Primitif
ventrikiil sola, atriyumun kaudaline yerlesir. Primitif atrium ve sinus venozus arkaya,
yukariya ve sola dogru yer degistirir. Trunkus arteriosus ise bulbus kordis ve primitif

ventrikiilin dorsalinde ve uzerinde konumlanir.

Embriyonik gelisimin 28. giiniinde sag ve sol ventrikiillerin bdliinmesi
baslamadan once normal konumuna yerlesmemis olan atrioventrikiiler kanal saga
dogru yer degistirir. Bunun énemli sonucu pulmoner tractusu ve aorta’y olusturacak
olan truncus arteriosus’un sol ventrikiile dogru agizlagsmasidir. Bu gelisme sirasinda
konus kordisin sag duvari sag venrikiile, sol duvart ise sol ventrikiiliin yapisina katilir.
Bu esnada 6n ve arka endokardial yastiklarin birlesmesiyle atrioventrikiiler kanal sag
ve sol kanallara ayrilir. Primitif ventrikiiliin boliinmesi ventrikiiliin apeksinde kalin,

miiskiiler bir katlantinin olugmasi ile baslar. Yarim ay seklindeki bu katlant1 septum
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intermediuma dogru biiyiir. Fakat gelisimin 7. haftasinin yani 49. giiniin sonuna kadar
birlesmezler. Bu siire sonunda interventrikiiler foramen ile birbirinden ayrilirlar. Sag
bulbar cikinti, sol bulbar ¢ikint1 ve endokardiyal yastik dokularindan olusan {i¢ ayri

kaynagin birlesmesiyle 7. haftanin sonlarinda interventrikiiler foramen kapanir.

Gelisimin 9. haftasina gelindiginde bulbus kordisin sag ve sol duvarlarindaki
mezenkimal hiicrelerin aktif olarak ¢cogalmaya baglar. Bunun sonucunda sag ve sol
bulbar ¢ikintilar olusur. Benzer yapilar trunkus arteriozusta da olusur. Bulbar ve
trunkal ¢ikintilar 180 derece donen birer spiral seklindedir. Bu yapilar birleserek
aortikopulmoner septumu olusturur. Aortikopulmoner septum da spiral seklindedir.
Birlesme tamamlandiginda bu yapi1 trunkus arteriozusu ikiye boler. Bu boliinme aorta

ve pulmoner traktusu olusturur.

Aorta ve pulmoner traktusun agizlarindaki subendokardiyal doku yapisinda 3
adet siskinlik olusur. Bu siskinliklerden semilunar kapaklar gelismeye baslar.
Atriyoventrikiiler kapaklar da benzer sekilde atriyoventrikiiler kanallarin etrafinda
olusan  doku  proliferasyonu  ve  yeniden  sekillenmeleriyle  olusur
(https://studylibtr.com/doc/1046058/kalp-ve-damar-geli%C5%9Fimi, Erigim tarihi: 20
Temmuz 2019.)

Bu siireglerin  birka¢ asamasinda meydana gelen malformasyonlarla
hipoplastik sol kalp sendromu denen konjenital kalp hastaligi olusur. Bu
malformasyonlar trunkus arteriozusun anormal béliinmesi, aortun c¢ikis yolunun
hipoplazik olmasi ve hipoplastik aort isthmus’una neden olabilir. Hipoplazik hale
gelen aort, sol ventrikiilden gelen kan hacmine uyum saglayamaz. Sol ventrikiil ve
mitral kapakta normal biliylime ve gelisme sekonder olarak etkilenebilir ve bu yapilarin

hipoplazisi ile sonuglanir.

Hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS), sol kalp—aort kompleksinin ciddi az
gelismisligi ile karakterize, belirgin hipoplazisi veya sol ventrikiiliin yoklugu ile
birlikte aort ve/veya mitral kapak atrezisi, darlig1 ve beraberinde aorta asendanin
hipoplazisiyle olusan kardiyak malformasyondur [31, 32]. Sistemik dolasim patent
ductus arteriosus araciligi ile sag ventrikiile baglidir. Pulmoner ve sistemik kanin sag

atriyumda karisimi zorunludur [12]. Koroner arterleri ve sistemik dolasimi perfiize
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etmek i¢in dogumdan sonra, dogum Oncesi acik olan ductus arteriosus agikligi

korunmalidir [7].

Hypoplastic
left heart

Normal heart

atrial
septal
defect

aortic
valve

aft
ventricle

Sekil 4.3.2.8.1. Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

HLHS’li yenidoganlar tiim akciger, sistemik ve koroner kan akisini kalbin sag
tarafindan alir [7]. Sag taraf fonksiyonel olarak veya fizyolojik olarak perfiizyonu
stirdirmek ig¢in gereken yeterli miktarda oksijenli kan hacmini saglayamaz [33].
Ortaya ¢ikan sistemik ve koroner iskemi, ameliyat edilemeyen ¢ogu hastada siyanoz,
siddetli asidoz ve nihayetinde dliimle sonuglanir. HLHS tanimlanmig konjenital kalp
hastaliklar1 arasinda %7-9 oraninda goriiliir [34]. Yasamin ilk haftasinda goriilen
kardiyak 6liimlerin %25°ini HLHS tanili hastalar olusturur [34]. Erken tedavi, fettsun
basarili bir sekide olgunlagsmasini saglayan dogum oncesi hemodinaminin yeniden
yapilanmasini igerir. Ductus arteriosus, dogum sonrast yasamin ilk birkag giinii i¢inde
kapanarak koroner ve sistemik dolasima kan akisini ortadan kaldirir. Bu nedenle
ductus arteriosusun agikligi, prostaglandin E1’in intravenéz uygulamasi ile
korunmalidir [33]. Siddetli konjestif kalp yetmezligi, yeterli kan hacminin sol
atriyumdan hipoplazik olan sol ventrikiile ge¢ip burdan sistemik dolagima ulagamadan
pulmoner vendz sisteme geri donmesi ile olur. Hipoventilasyon, karbondioksit

diizeyini artirmak ve fetiiste normal goriilen artmis pulmoner vaskiiler direnci
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korumak igin yapilir. intravendz nitroprussid uygulamasi, etkilenen yenidoganlarda
goriilen yiiksek sistemik vaskiiler direnci azaltir. Pulmoner vaskiiler rezistansin
azalmasi cerrahi girisim ger¢eklesene kadar fetal fizyolojik duruma yaklagmis olur [7].
HLHS’ye ilk basarili miidahalenin Norwood tarafindan ilk defa yapildigi 1983
yilindan giiniimiize gelindiginde, ameliyat Ooncesi ve ameliyat sonrasi bakimlarda
birgok ilerlemeler saglanmistir [35]. Hipoplastik sol kalp sendromunda tedavi
secenekleri, kademeli paliyatif cerrahi girisim veya transplantasyondur. Fonksiyonel
yonden tek ventrikiil bulunan bu kalpte paliyatif cerrahinin amaci, birinci asamada
biiyiik oranda kalbin kendi dokularini kullanarak ductusa bagimli kalmadan sistemik
perflizyonu ve yeterli pulmoner kan akimi saglamaktir [7]. Bu asamada atriyal
septektomi ve inen aorttan-ana pulmoner arterden bir ‘neoaorta’ olusturulmasi ile
beraber aorto—pulmoner veya sag ventrikiil-pulmoner arter arasi sant olusturulmasi
gerceklestirilir. Tkinci asamada ise bidireksiyonel Glenn ya da Hemi—Fontan, tigiincii

ve son asama ise Fontan tiirli bir sirkiilasyon elde etmektir [36, 37].

Norwood operasyonu (birici cerrahi prosediir); sag ventrikiil, neoaorta yoluyla
kan1 koroner ve sistemik dolasima pompalar. Kanin, pulmoner arterlere ulasmasi
aorta- pulmoner veya sag ventrikiil-pulmoner arter arasi sant vasitasi ile olur. Kan

atriyal septektomi ile serbestce karisir.

Sekil 4.3.2.8.2. Norwood Operasyonu
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Bidireksiyonel Glenn ya da Hemi-fontan (ikinci cerrahi prosediir); pulmoner
arter direnci normal seviyelere diistiigiinde, genelikle 3-6 aylikken gergeklestirilir. Bu
pulmoner ve sistemik dolagimi ayirmada ilk adimdir. Prosediir, pulmoner arterlere

superior vena kavanin anastomuzunun yapilmasini igerir. Aorta-pulmoner sant iptal

edilir [36, 38, 39].

’nerdqu
Sekil 4.3.2.8.3. Glenn Operasyonu

Modifiye fontan operasyonu (liciinci cerrahi operasyon); sistemik ve pulmoner
dolasimlarin ayrilmasini tamamlar. Kanin inferiyor vena kavadan pulmoner artere
yonlendirilmesi i¢in, lateral bir tlinel olusturulur. Bu operasyonla sag ventrikiiliin ytikii
azaltilir, pulmoner arterlere daha fazla kan iletilir ve boylece siyonoz giderilir [36, 38,

39].
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Sekil 4.3.2.8.4. Fontan Operasyonu

HLHS’li tiim hastalar, ii¢ asamali palyatif tamir isleminden ge¢cmez. Aortik
kapak darligt normal boyutta, islevini iyi yerine getiren sol ventrikiil bulunmaz
hastalarda, iki agsamali bir prosediir denenebilir. Aort valviiloplasti, aort kapak
tikanikliginin hafiflemesine yardimci olabilir ve her iki ventrikiil de kalp dolagiminda

yer alir [7].
4.4. Ekokardiyografi

Ekokardiyografide (EKO) ultrason ile (ses Otesi dalgalardan) yararlanilir.
Ultrason dalgalar1 insan kulaginin duyma smirinin 6tesinde olusan ses dalgalaridir
(20000 titresim/sn iistii dalgalar). Bu dalgalar, tiip seklinde elle tutulan ve hastanin
gogsiinde gezdirilen sesi olusturan duyarli bir alet yardimi ile kalbe gonderilir
(transducer). Ses dalgalar1 kalp duvarlarindan, kaslarindan, kapakc¢iklarindan
yansiyarak alete geri doner. Farkli dokular ses dalgalarini farkli sekillerde yansitir.
Kalpten donen ses dalgalari bilgisayar ile goriintiiye ¢evrilir. Monitorde goriildiigi gibi
istenirse bunlar kdgida da bastirilabilir. Temel dort ¢esit ekokardiyografi yontemi

vardir.
e Yizeysel (transtorasik) ekokardiyografi (TTE)
« Ozafagus (transozofajial) ekokardiyografi (TOE)

o Stres ekokardiyografi
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» Strain ve strain rate ekokardiyografi

EKO, kalp hakkinda onemli bilgiler veren, zarar1 olmayan hizli bir test

yontemidir.

Yuzeysel ekokardiyografi ¢esitli amaglarla yapilir:
» Kalp kapak hastaliklar1
* Kalp bosluklarinin ¢aplari, biiyiik olup olmadig

* Kalp duvarlarinin hareketleri, hareket bozuklugu olup olmadigr (kalp damar
hastaliklarinda ilgili damarin kanlandirdig1 yerlerde duvar hareket bozukluklari

olusabilir)
» Kalp i¢i basinglarin arastirilmasi
* Kalp ici bosluklarda piht1 (trombiis) veya tiimoriin arastirilmasi
» Kalbin kasilma sirasinda bir defada attig1 kan miktar1 ve ylizdesi arastiriimasi

» Konjenital kalp hastaliklar1 ve bu nedenle yapilan cerrahi girisimleri kontrol

etmek

* Kalp etrafinda sivi toplanmasi durumunda sivimin miktarmin, cinsinin
degerlendirilmesi, kalbi saran perikard zarmnin yapisim ve kalinligmin

degerlendirilmesi

» Kalptan ¢ikan ana atar damarlarinin (aort ve pumoner arter) yap1 ve ¢aplarinin

degerlendirilmesi

4.5. Bilgisayarh Tomografi

Bilgisayarli tomografi (BT), X 1sm1 kullanilarak viicudun incelenilen
bolgesinin kesitsel goriintiistinii olusturmaya yonelik radyolojik bir tan1 yontemidir.
Cihaz bir bilgisayara baghdir, X-1511 kaynagi incelenecek hasta etrafinda 360
derecelik bir dontis hareketi gergeklestirirken ‘grantry’ boyunca dizilmis dedektorler
tarafindan x-151n1 demetinin viicudu gecen kismi gecis ozelliklerine gore saptanarak

elde edilen veriler bir bilgisayar tarafindan islenir. Dokularin birbiri ardina kesitsel
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goriintiileri  olusturulur. Olusturulan goriintiiler bilgisayar ekraninda izlenebilir.
Gortntiiler filme aktarilabilir veya optik disk, CD, DVD, PACS de depolanabilir. BT
Ozellikle organlarin, yumusak doku ve kemiklerin sekil ve yerlesimini olduk¢a net
gosterir. Ayrica, BT incelemeleri hastaliklarin ayiric1 tanisini yaparak tedavi

yontemlerini degistirmektedir [40, 41, 42, 43].
Bilgisayarli Tomografi cihazinda 3 temel parca bulunur;
1) Tarama bolimd.

BT'de tarama boliimii grantry ve hasta masasindan olusur. Biiyiik bir kutu
seklinde olan Grantry boliimii igerisinde x-1511 tiipli ve dedektdrlerin bulundugu, eni
dar, kasa seklindedir. Hastanin girdigi yuvarlak bir a¢iklig1 vardir. Dedektor bu agikligi
tamamen sarar sekildedir.  X-1gi1 tiipii kesit alma esnasinda, dedektor zinciri
karsisinda x-1s1n1 ¢ikararak devamli doniis yapmaktadir. Hasta masasida, grantry icine

girip ¢ikisi ayarlanabilen hareketli bir masadir [40, 41, 42].
2) Bilgisayar sistemi

BT'de bilgisayar sistemi, hastay1r gecerek dedektorler {izerine diisen x-
isinlarinin dlgiilerek gonderildigi ¢ok gelismis bir sistemidir. Incelenen kesitin

goriintiisiine doniisecek sayisal degerleri hesaplayan bir sistemdir [40, 41, 42].
3) Goriunttleme bolumi

Gorintileme bélimi, sayisal degerlerden olusan goriintiiniin ortaya ¢iktigi ve
islendigi bir bolimdiir. Monitdr ve kayit sisteminin ¢oziintirliigli yliksek bir bolim
bulunur. Secilmis olan goriintiiler bu boliimde islenir ve film {izerine aktarilir. Bu

bolim bdtin sistemin komuta merkezidir [40, 41, 42].

Konjenital kalp hastalarinda kardiyovaskiiler yapilarin degerlendirilmesinde
BT giderek daha fazla kullanilmaktadir [44]. BT’de kontrast madde (KM)

enjeksiyonun amaci sadece (dokulara bulasmadan) homojen goriintiiler elde etmektir.

BT’ nin avantajlari; BT teknolojisi yiiksek uzaysal ¢oziiniirliik ve miikemmel
kontrast-goriintii orani saglar. BT sistemik vendz anomalilerin, ekstrakardiyak
damarlarin, koroner damarlarin goériintiilenmesi i¢cin TTE’den istiindiir. Kisa siirede
yapilir ve hizli goriintiileme saglar. Daha fazla anatomik detay gosterir [45].

27



BT’nin dezavantajlari; hastanin iyonize radyasyona maruz kalmasi ve

kontrastla iliskili bobrek fonksiyon bozuklugu riskidir
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5. MATERYAL VE METOD

5.1. Olgu Populasyonu

Bu calisma Saglik Bilimleri Universitesi, Kartal Kosuyolu Yiiksek Ihtisas
Egitim Arastirma Hastanesinin Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik

Kuruludan 25.04.2018 tarih ve 2018.3/1-89 dosya numarast ile onay almustir.

Yapilan ¢alisma 01.01.2016 ile 01.02.2019 tarihleri arasinda HLHS tanisi
almis ve Saghk Bilimleri Universitesi, Kartal Kosuyolu Yiiksek Ihtisas Egitim
Arastirma Hastanesi, Pediyatrik Kardiyovaskiiler Cerrahi klinigine kabul edilerek
pediyatrik kalp cerrahisi yogun bakim {iinitesine interne edilmis 10 hasta iizerinde
yapilmistir. Hipoplastik sol kalp sendromlu hastalarin pre-operatif TTE ve kontrastl
BT incelemeleri retrospektif olarak tarandi. Ayni tani ile, aym1 donemde Saglik
Bilimler Universitesi Kartal Kosuyolu Yiiksek Ihtisas Egitim Arastirma Hastanesi,
Pediyatrik Kardiyovaskiiler Cerrahi klinigine kabul edilerek opere edilen, fakat TTE
Olgtimleri ve/veya kontrasthh BT olglimleri ve pre-operatif anatomik 6lgtimlerinden
herhangi biri kaydedilmemis veya Ol¢iimleri kaydedilmesine ragmen tatminkar
goriintli kayitlarina ulasilamayan hastalar ¢alisma dis1 birakildi. Calismaya dahil
edilme kriteri olarak TTE, kontrasth BT ve pre-operatif anatomik oOl¢im
parametrelerinden pre-operatif aortik anulus, sinotubuler junction, aorta asendan,
transfer arkus aort, isthmus aorta, aorta desendan, ana pulmoner arter, sag ve sol
pulmoner arter c¢aplart ve PDA’nin ¢ap ve uzunluk Olgiimleri olmasina karar

verilmisgtir.

Sonug olarak ¢alismaya dahil edilme 6zelliklerini tagiyan 10 yenidogan tespit

edildi.

5.2. Gorunti Analizleri ve Olgtimler

Calismamizda HLHS tanili hastalarda asagidaki yapilarin 6l¢cimleri dikkate

alimmustr.
* Aortik Anulus ¢ap1

* Sinotiibiiler Junction ¢ap1
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* Aort Asendan capi1

* Transfers Arkus Aorta ¢ap1

e Isthmus Aorta ¢api

» Aorta Desendan ¢api

* Ana Pulmoner Arter ¢ap1

e Sag pulmoner arter (RPA) ¢ap1
* Sol pulmoner arter (LPA) ¢ap1
* PDA ¢ap1

*  PDA uzunlugu
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Sekil 5.2.1. Aort ve Aortun Kisimlari

Yukarida saydigimiz yapilar ve ol¢iim sekilleri asagida detayli olarak TTE
incelemesi i¢in tanimlanmistir. Bu bolgelerin gerek kontrastli BT incelemesi, gerekse
pre-operatif 6l¢iimleri yine asagida tarif edilen lokasyonlardan yapilmistir [46, 47].

Tomografik incelemede kardiyak siklusa dikkat edilmemis, en genis Sl¢iimler kabul
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edilmistir. Pre-operatif dl¢timler ise yine ayni lokasyonlardan, kalp atar halde hentiz

durdurulmamis iken hemodinaminin stabil oldugu anlarda alinan Sl¢timlerdir.

« Aortik anulus: Iki boyutlu ekokardiyografide parasantral uzun eksen
pozisyonunda hinge pointlerden (cuspis’lerin sol ventrikdil tarafindan en distalde
Optistiikkleri kisimlari, i¢ kenardan i¢ kenara kardiyak siklusun mid-sistol

evresinde Olgullr [47].

e Sinotubular Junction: Sinus valsalva ile aorta asendani birlestiren, tiibiiler
yapidaki bolgedir. Buradaki Olgiimler parasternal uzun eksende ve mid-

diyastolde yapilir [47].

* Aorta Asendan: Sinotiibiiler bileskeden yaklasik bir santimetreden sonra
Olculir ancak truncus brachiocephalicus artere kadarki bdlgeden 6lgim

almabilir. Olgiim parasternal uzun eksende, mid-diyastol evresinde yapilir [47].

* Transfer Arcus Aorta (arcus aorta): Innominate arterden ligamentum
arteriozusa uzanan kisim aortik ark (arkus aorta) olarak adlandirilir ve 6l¢iim bu

bolgeden yapilir [47].

*  Aorta Desendan: Ligamentum arteriozusdan diyafram seviyesine kadar olan
kisim aorta desendan olarak kabul edilir. Olgiim parasternal uzun eksende ve

mid-diyastol evresinde yapilir [47].

e Isthmus Aorta: Sol subklavyen arter ile ductus arteriosus arasindaki

bolgedir.

Simdiye kadar bahsedilen dlglimlerin hepsi prob dalgalarina 90 derecelik bir
act ile yapilir. Olgiimler egik ya da diyagonal olmamalidir [47].

* Ana Pulmoner Arter (truncus pulmoner): Pulmoner arter cuspislerinin
genellikle 2 cm distalinden ya da cuspisler ile pulmoner bileskenin tam

ortasindan 6l¢iiliir. Mid-diyastolde, en genis 6l¢tim alinir [47].

* Sag Pulmoner arter dali (RPA): Pulmoner bileskeden hemen sonra, dallarin

en genis yerinden mid-diyastolde ve parasternal kisa eksende 6lgtim alinir [47].
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¢ Sol Pulmoner arter dali (LPA): Pulmoner bileskeden hemen sonra, dallarin

en genis yerinden mid-diyastolde ve parasternal kisa eksende 6l¢tim alinir [47].

* PDA c¢ap1: aorta asendanin sol subklavyen arteri verdigi yerin distali ile ana
pulmoner arter arasindaki kopriidiir. Parasternal uzun eksen, kisa eksen ve
suprasternal kesitlerde degerlendirilir. Genisligine karar verilirken bu
eksenlerde hem 2 boyutlu ekokardiyografi ile en genis dl¢timler hem de renkli
ekokardiyografi ile fonksiyonel olarak genis oldugu kanitlanmali ve

desteklenmelidir [47].

* PDA uzunlugu: Olgiim icin suprasternal eksen tercih edilmelidir [47].

o
sol subklavyen
arter

aortik ark

isthmus aecrta

asendan aort

Sekil 5.2.2. Aort ve Aortun Kisimlari

5.2.1. Transtorasik ekokardiyografi gortintiilenme

Yogun bakima yatis islemleri tamamlanan hasta monitorize edilir. Damar yolu

acikligi kontrol edilerek gonderilen prostaglandin inflizyonun selahiyetinden emin
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olunur. Stabilizasyonu saglanan hastanin TTE incelemesi ve Ol¢iimlerin alinmast,
Pediyatrik Kalp Cerrahisi yogun bakim iinitesinde hasta basi sartlarda veya Cocuk
Kardiyolojisi Ekokardiyografi Laboratuvarina transferi saglanarak yapilir.
Laboratuvarda TTE incelemesine karar verilen hasta i¢in transfer radyan 1sitic1 yatak
icinde, vital bulgularindan kalp ritmi ve oksijen saturasyon takibini saglayan Masimo
marka, RAD-5 model ve N55119 seri numarali cihaz monitorizasyonunda, acil durum
sirasinda miidahale i¢in entlibasyon seti, oksijen tiipii, hastanin PDA’nin agik
kalmasini saglayan prostaglandin infiizyonu altinda, anestezi doktoru, hemsire ve bir
personel refakatinde gergeklestirilir. Hasta radyan 1siticida veya sedye iizerinde sirt
st pozisyonda yatirilir. Hastanin gogiis bolgesine jel siiriilip EKO cihazinin
(Toshiba marka artida model win1613005 seri numarali ve GE marka Dvivid s60n
model 100414s60n seri numarali) ¢ocuk probu ile cocuk kardiyoloji doktoru
tarafindan yukarda belirtilen anatomik yapilarin Ol¢limleri yapilir. Saglikh
Olciimlemenin yapilabilmesi i¢in, hastanin agzina %5 dekstroz damlatilabilir veya
anestezi hekimin hastanin agirlik ve klinigine uygun olarak segecegi sedatif ajan

uygulanabilir.

P 15/02/12013 0Z:07:17PM TISD.7 Mi 1.3

143580 58-3/RCHpaed

FR 71Hz M3
7.0em

Sekil 5.2.1.1. Transtorasik Ekokardiyografi Goruntisu
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5.2.2. Bilgisayarh tomografi 6l¢iimii

Stabilizasyonu saglanip vital bulgular takip edilen hasta yukarda belirtildigi
sartlarda goriintiileme merkezine transferi saglanarak TTE ile yapilan 11 6l¢im

degerine ulasabilmek i¢in kontrastl bilgisayarli tomografi goriintiillemesi yapilir.

Bilgisayarli tomografide anatomik Sl¢limleri yapabilmek amaciyla kontrast
maddenin verilmesi i¢in ayr1 bir infiizyon yolu agilir. Hasta tarama iinitesindeki
masanin iizerine sirt iistii pozisyonda yatirilir. Hastaya verilecek olan kontrast madde
hastanin ag¢ilan damar yoluna baglanarak verilir. Hasta bilgisayarlt tomografinin
masasina (Toshiba marka, aquilon64 model ve hca0893344 seri numarali) uygun
pozisyonda yatirilir ve hastanin incelenecek bolgesinin dnce dijital bir rontgenogrami
alinir. Bunun i¢in sabit tutulan tiipten X-1s1n1 verirken incelenecek bolge gantry
icerisinden gegirilir [48]. Elde edilen skenogram ile kesitlerin nerelerden ve ne agiyla
alinacagi belirlenir. Kesit kalinlig1 hastanin klinigine gore 0.1 mm ve 3 mm arasinda
secilerek goriintiilemeye baslanir. Kesit alinirken incelenecek bolgenin hareket
etmemesi 6nemlidir. Sabitleme amaciyla yenidogan hasta kundaklanarak yatirildig
masa Ustiindeki sabitleyicilerle hareketi kisitlanir. Kesit alimiyla es zamanli olarak
goriintlileme linitesindeki monitdrde kesitler belirir. Goriintiileme islemi aksiyal olarak
yapilir, goriintiileme {initesine sagittal ve koronal olarak alinir. Bu goriintiiler
monitorde islenerek filme kaydedilir. Bu siiregte, istenen bdlgelerin

belirginlestirilmesi, goriilen lezyonlarin yogunluklarinin ve boyutlarinin 6lgiilmesi

gibi islemler yapilir.

Sekil 5.2.2.1. BT Cihazinda Kesitsel Goriintii
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5.3. Pre-operatif Olgtimler

Supin pozisyonda ameliyat masasina alinan hastada, rutin anestezi
monitorizasyonu ve indiiksiyonu sonrasinda cerrahi isleme baslanir. Median
sternotomi sonrasi anatomik inspeksiyon ve ekplorasyon atan kalpte gergeklestirilir.
Perikard acildiktan sonra, hastanin hemodinamisini etkilemeden Aorta ve major dallar
(aortic annulus-kok, aorta asendan, innominate arter, sol karotis arteri, sol subklavyan
arter, arcus aorta-transfers arkus, isthmus aorta, aorta desendan), ana pulmoner arter
ve dallar1 (sag ve sol pulmoner arterler) ve PDA iyice prepare edilir. Daha sonra
calismada Ol¢iim yapilmasina karar verilmis 11 anatomik bdlgenin Ol¢limii, atan
kalpte, 0 numara serbest ipek baglama yardimi ile yapilir. Olgiimlerin santimetre
cinsinden c¢ap ve uzunluk karsiliklar1 ameliyat masasinda, steril cetvel yardimi ile

saptanir ve kaydedilir.

Resim 5.3.1. Ana Pulmaner Cap Olgtimleri
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Resim 5.3.2. Aorta Asendan Olgtimleri

5.4, istatistiksel Analiz

Istatistiksel analizler SPSS (Statistical Package for the Social Sciences) stiriim
21 paket programi ile degerlendirilmistir. Tanimlayict istatistiklerde kategorik
degiskenler say1r ve yiizde ile, sayisal degiskenler ise ortalama, standart sapma,
medyan, en kiiciik ve en bliyiik deger ile, ¢eyrekler arasi aralik (CAA) kullanilarak
gOsterilmistir. Korelasyon analizleri, parametrik kosullarin saglanmamasi nedeniyle
Spearman testi ile gerceklestirilmistir. Tip-1 hata diizeyinin %5’in altinda oldugu

durumlar (p < 0,05) istatistiksel olarak anlamli kabul edilmistir.

TTE ve BT Olcumlerinin Cerrahi Olguleri ile Korelasyonu

69
T

ile ifade edilen degerler korelasyon kat sayisini gosterir. Korelasyon
katsayilar1 ancak p degerlerinin <0.05 oldugu durumlarda bir anlam ifade eder. Eger p
degeri anlamli degilse ‘‘r’” degerinin de bir nemi yoktur. ‘‘r’’ degerinin pozitif olmasi
iligskinin pozitif yonlii oldugunu (biri artarken digerinin de arttigini ya da biri azalirken
digerinin de azaldigini), negatif olmasi ise iligskinin negatif yonlii oldugunu (yani biri
artarken digerinin azaldigini) gosterir.

€c 9

Korelasyon diizeyini saptarken asagida verilen “‘r’> deger tablosu

kullanilmastir.
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Korelasyon katsayist;

0,05-0,30 arasinda ise diisiik veya dnemsiz korelasyon,
0,30-0,40 arasinda ise diisiik-orta derecede korelasyon,
0,40-0,60 arasinda ise orta derecede korelasyon,
0,60-0,70 arasinda ise iyi derecede korelasyon,

0,70-0,75 arasinda ise ¢ok iyi derecede korelasyon ve

0,75-1,00 arasinda ise miikemmel korelasyon oldugu kabul edilir.
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6. BULGULAR

Calismamizda HLHS tanili toplam 10 olguda 6nceden belirlemis oldugumuz
11 ayr1 anatomik bélgenin 6l¢timleri TTE, kontrastli BT ve pre-operatif ddnemde hasta
iizerinde yapilmustir. Olgiimleri yapilan bolgeler: aortik anulus, sinotubuler junction,
aorta asendan, isthmus aorta, aorta desendan, ana pulmoner arter, sag pulmoner arter,
sol pulmoner arter, patent ductus arteriosus ¢aplart ve patent ductus arteriosus
uzunlugudur. Degerler oOlglimlerin yapiligt TTE, kontrasth BT ve pre-roperatif
degerlendirme modalitelere gore siniflandirilarak, pre-operatif —degerlerle

karsilastirilmis ve istatistiksel korelasyon degerlendirmeleri yapilmistir.

HLHS tanili bu hastalarin yas, cinsiyet, kilo, boy, prostaglandin infiizyonu alip

almamalari, entiibe ve ekstiibe olmalarina gére demografik 6zellikleri belirlendi.

Tablo 6.1. Olgularin demografik 6zelliklere gore dagilimi

Tan1 HLHS

Hasta sayisi (n) 10

Yas (giin) 22.30 + 16.317
Kilo (kg) 3.3+0.6018
Boy (cm) 50.90 + 1.853
Cinsiyet (E/K) 5/5

Entibe/ Ekstube (n) 4/6
Prostaglandin perfiizyonu (n) 10

HLHS tanis1 ile dig merkezlerden klinigimize kabul ettigimiz 5’1 erkek 5’1 kiz
toplam 10 hastanin yas araliklarinin 22.30 giin + 16.317; kilo araliklarinin 3.3 kg +
0.6018 ve boy araliklarinin ise 50.90 cm £ 1.853 oldugu, tiimiiniin prostaglandin

perflizyonu aldigi, 4’tiniin entiibe, 6’smin ekstiibe durumda oldugu saptanmustir.
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Tablo 6.2. Ol¢iimii yapilan olgularin TTE, BT, preoperatif cerrahi dlgiimlerin

karsilastirilmast

TTE BT PREOPERATIF CERRAHI

n=10 n=10 n=10
Aortik anulus: 5.36 £1.93 5.43+2.40 5.43+2.40
Sinotubuler junction: 542 +2.69 5.73 +3.09 5.73+£3.05
Aorta asendan: 5.82+2.70 6.15+ 3.20 6.19 + 3.17
Transfer arcus aorta: 5.05+2.07 5.30+2.20 532+216
Isthumus aorta: 3.46+1.17 337134 341127
Aorta Desendan: 5.39+1.88 6.58 + 0.74 6.58 +£ 0.70
Pulmoner arter ve dallar
Trunkus: 12.35+1.59 12.49 + 2,57 12.89 +2.35
Sag pulmoner arter: 6.68 +2.00 6.80 + 1.84 6.95+ 1.84
Sol pulmoner arter: 7.20+1.61 6.62 £ 2.02 6.79+1.91
Patent ductus arteriosus
Genislik: 6.04+1.08 5.96 = 1.75 6.26+1.75
Uzunluk: 8.08 +1.32 8.75+3.00 842+171
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Tiim olgularda TTE, kontrastli BT incelemesi ile yapilan 6lgiimler pre-operatif
cerrahi Olciim degerleri ile ayr1 ayr karsilastinlmig ve aradaki korelasyonlar

degerlendirilmistir.

Aortik anulus dizeyinde; TTE ile pre-operatif oOlgim degerleri
karsilastirildiginda korelasyon katsayisi r = 0.95 (miikemmel korelasyon), BT ile pre-
operatif Ol¢iim degerleri karsilastirildiginda ise r = 0.99 (miikemmel korelasyon)
olarak saptanmistir. Her iki goriintiilleme modalitesi arasinda korelasyon katsayisi

acisindan anlamli farklilik bulunmamustir.

Sinotubular junction dizeyinde; TTE ile pre-operatif ol¢tim degerleri
karsilastirildiginda korelasyon katsayisi r = 0.98 (miikemmel korelasyon), BT ile pre-
operatif Olclim degerleri karsilastirildiginda ise r = 1.00 olarak bulunmustur
(miikemmel korelasyon). Her iki goriintileme modalitesi arasinda korelasyon

katsayisi ac¢isindan anlamli farklilik bulunmamastir.

Aorta asendan dizeyinde; TTE ile pre-operatif oOlgiim degerleri
karsilastirildiginda korelasyon katsayisi r = 0.97 (miikemmel korelasyon) saglarken
BT ile pre-operatif 6l¢iim degerleri karsilastirildiginda ise r = 1.00 degeri (miikkemmel
korelasyon) saglamaktadir. Her iki goriintileme modalitesi arasinda korelasyon

katsayis1 acisindan anlamli farklilik bulunmamustir.

Transfer arcus aorta dlzeyinde; TTE ile pre-operatif Olgiim degerleri
karsilastirildiginda korelasyon katsayisi r = 0.72 degeri alarak cok iyi derecede
korelasyon saglarken, BT ile pre-operatif 6l¢iim degerleri karsilastirildiginda ise r =
0.99 degeri alarak miikemmel korelasyon saglamaktadir. Bu anatomik bolge icin
kontrastli BT goriintiileme TTE incelemesine gore kisitli derecede, yani korelasyon

katsayist acisindan 1 diizey Ustiinliik saglamaktadir.

Isthmus aorta dizeyinde; TTE ile pre-operatif olgim degerleri
karsilastirildiginda korelasyon katsayisi r=0.63 degeri alarak iyi derecede korelasyon,
BT ile pre-operatif 6lgiim degerleri karsilastirildiginda ise r = 0.98 degeri ile
miitkemmel korelasyon saglamis, dolayisi ile bu bolge igin kontrastli BT modalitesi

TTE goriintiilemeye gore korelasyon degerleri acgisindan 2 diizey {istiin bulunmustur.
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Aorta desendan dizeyinde; TTE ile pre-operatif Olgim degerleri
karsilastirildiginda korelasyon katsayisi r = 0.66 ile iyi derecede korelasyon saglarken,
BT ile pre-operatif olgiim degerleri karsilastirildiginda ise r = 0.97 degeri ile
miikemmel korelasyon saglamis, bir bagka deyisle BT modalitesi bu bolge igin

korelasyon katsayilar1 baglaminda 2 diizey daha iistiin bulunmustur.

Ana pulmoner arter dizeyinde; TTE ile pre-operatif Ol¢iim degerleri
karsilastirildiginda korelasyon katsayis1 r = 0.76 miikemmel korelasyon, BT ile pre-
operatif O0l¢lim degerleri karsilastirildiginda ise r = 0.98 degeri alarak miikemmel
korelasyon saglayarak BT {istiin bulunmustur. Ana pulmoner arter diizeyinde her iki
gorlintiileme modalitesi arasinda korelasyon katsayisi agisindan anlamli farklilik

bulunmamustir.

Sag pulmoner arter diizeyinde; TTE ile pre-operatif Ol¢lim degerleri
karsilastirildiginda korelasyon katsayisi r = 0.85 degeri ile miikemmel korelasyon
saglarken, BT ile pre-operatif 6l¢tim degerleri karsilastirildiginda ise r = 0.96 degeri
alarak mukemmel korelasyon saglamaktadir. Sag pulmoner arter diizeyinde her iki
goriintiileme modalitesi arasinda korelasyon katsayisi agisindan anlamli farklilik

bulunmamustir.

Sol pulmoner arter duzeyinde; TTE ile pre-operatif ol¢iim degerleri
karsilagtirildiginda korelasyon katsayis1 r = 0.60 ile orta derecede korelasyon
saglarken, BT ile pre-operatif 6l¢tim degerleri karsilastirildiginda ise r = 0.98 degeri
ile miikemmel korelasyon saglamis ve kontrastli BT TTE goriintiillemeye korelasyon

katsayis1 agisindan bariz derecede, yani 3 diizey daha iistiin bulunmustur.

PDA’nin genisligi agisindan; TTE ile pre-operatif Olclim degerleri
karsilagtirildiginda korelasyon katsayisi r = 0.49 ile orta derecede korelasyon saglamas,
Ote yandan BT ile pre-operatif dl¢lim degerleri karsilastirildiginda ise r = 0.96 degeri
alarak miikemmel korelasyon saglamistir. Kontrastli BT modalitesi bu bolge i¢cin TTE
incelemeye gore bariz (korelasyon katsayisi baglaminda 3 diizey) {istiin bulunmustur.
PDA’nin uzunlugu acisindan; TTE ile pre-operatif 6l¢iim degerleri karsilastirildiginda
korelasyon katsayisi r = 0.11 ile diisiik veya 6nemsiz korelasyon saglarken, BT ile pre-

operatif 0l¢lim degerleri karsilastirildiginda ise r = 0.87 ile iyi derecede korelasyon
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saglamaktadir. Kontrastli BT modalitesi bu bdlge i¢in yine TTE incelemeye gore bariz

(korelasyon katsayis1 baglaminda 3 diizey) istiin bulunmustur.
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7. TARTISMA

Norwood ameliyat1 ve varyantlari, Hibrid girisimler (cerrahi olarak bilateral
banding ve peruktan PDA stentlenmesi) HLHS tedavisinde ilk tercih olarak uygulanan
ameliyat/girisimlerdir. Bu girisimlerin mortalitesi giiniimiizde tecriibeli merkezlerde
%10’larin altina diiglirtilebilmistir. Saglanan bu gelisme tan1 yOdntemlerindeki
ilerlemeler (prenatal donemde fetal ekokardiyografi ile teshis imkanlari postnatal
erken donemde yatak bast TTE kontrastli BT incelemleri ve 3D rekonstriiksiiyon
teknolojisi  kardiyak kateterizasyon ve manyetik rezonans goruntileme) ve
postoperatif yogun bakim siireglerindeki diizenlemelere de baghdir ancak
unutulmamalidir ki tan1 yontemleri sayesinde cerrahi ekip ameliyat stratejisini (cerrahi
teknik, perfiizyon stratejileri, kullanilacak greft materyelleri vs) 6nceden incelikle
planlayabilmektedir. Bu hususun ulasilan basarili sonuglardaki rolii oldukca

onemlidir.

Cerrah siklikla preoperatif TTE goriintiilemesi ile ameliyat 6ncesi donemde
stratejisini belirlerken emin olamamakta, kendini glivende hissedememekte, 6zellikle
aort anatomisini 3 boyutlu olarak hayalinde canlandiramamakta, siklikla daha kesin
gorsel ve olgiimsel verilere ihtiyag duymaktadir. Klinisyen ayrica ek goriintiileme
tetkiklerinin  [BT, MRG (Manyetik Rezonans Goriintileme) ve kardiyak
kateterizasyon] sonuglar1 arasindaki farkliliklarin klinik olarak énemi olup olmadigi
konusunda siipheye diismekte, bu farkliliklarin sadece kullanilan modaliteye bagl
olarak gelisip gelismedikleri sorusunu cevaplayamamaktadir [49]. Bu sebeple
caligmamizda 2. goriintiilleme modalitesi olarak sectigimiz, hastanemizde mevcut olan
BT’ye ek olarak, gercek durumu ortaya koymak ve uygulanan gorintileme
modalitelerinin gercek ile korelasyonunu saptamak amaci ile cerrahi sirasinda belirli

anatomik bolgelerin 6l¢iimlerinin alinmasi seklinde bir kurgu planlandi.

Krupickova ve ark’lari kompleks kardiyak anomalili ¢ocuklarda Glenn
operasyonu oOncesinde arteryel damarlarin degerlendirilmesinde ekokardiyografik
gorunttleme (sedasyon verilerek ve verilmeyen gruplarda) ile manyetik rezonans
goriintiileme teknikleri karsilastirmistir [50]. Bilindigi gibi Glenn operasyonu Oncesi
damar yapilarinin incelenmesi icin standart metod kardiyak kateterizasyondur, zira

yiiksek ¢oziiniirliikte goriintii elde edilebilmekte ve islem esnasinda gerekli goriiliir ise
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anomali saptanan damar yapilarina invaziv girisim yapilabilmektedir. Fakat akilda
tutulmast gereken, Kateterizasyon sonrasi, dzellikle diisiik agirlikli yenidogan hasta
grubunda daha sik ve ciddi olan prosediire bagli komplikasyonlardir. Buna alternatif
hemen her cocuk kalp cerrahisi merkezinde bulunan, siklikla sedasyon veya genel

anestezi gerektirmeyen non-invaziv, ucuz, hizli metod TTE’dir.

Yenidogan donemindeki, bazen 2 kg ve altinda agirlikta olan hastada, eger altta
yatan kardiyak patoloji kompleks ise, aort segmentlerindeki tortliozite, hipoplazi
ve/veya atrezi’nin TTE ile tanimlanmasi, damar ¢aplar1 ve uzunluklarimin hassas
olarak Olciilmesi 6zellikle diisiik hassasiyetle gerceklestirilebilmektedir. Bu durumda
ve ana pulmoner arter, sag ve sol pulmoner arter dallar1 ve PDA’nin ¢ap ve uzunluk
Olgtimleri de keza saglikli olarak 6lgcilememektedir [50, 51]. Diger yandan TTE

akustik pencere gerektiren, operator bagimli bir modalitedir [52].

Krupickova ve arkadaslarinin TTE’yi karsilastirmak iizere sectikleri MRG
incelemesi, non-invaziv ve non-ionizan olmasi ve damar yapilarinin degerlendirilmesi
acisindan kabul edilen bir modalite olmasina karsilik, uygulama sirasinda hasta
kooperasyon zorunlulugu sebebiyle yenidogan dahil tiim pediyatrik hasta grubu i¢in
genel anestezi gerektirmesi ve buna bagli komplikasyonlara agik olmasi, uzun siire
almas1 (yaklasik 60 dak), pahali olmasi, az sayida merkezde bulunmasi ve pediyatrik
kardiyak MRG incelemelerinde tecriibeli personel sayisinin kisitli olmasi gibi

kisitlamalar tasimaktadir [50, 53, 54].

Krupickova ve arkadaglarinin ¢alismasinda TTE ile LPA damar
goriintliilenmesinin yetersiz oldugu belirtilmistir. Bu biiylik oranda ¢alismaya alinan
hastalarin LPA’lerine daha once cerrahi girisim uygulanmis olmasina baglanabilir
fakat, 6zellikle kompleks konjenital kardiyak patolojisi olan yenidogan hasta grubunda
anatomik olarak ana pulmoner arterden agilanarak ¢ikmasi sebebi ile biraz daha zor
goriintiilenebildigi akilda tutulmalidir [50]. Bilindigi gibi ekokardiyografik inceleme
ozellikle ventrikiiler fonksiyonlarinin, kapak kompetansinin ve akim ivmelerinin

degerlendirilmesinde iistiin olan bir modalitedir.

Bunlarin yani sira bir diger alternatif goriintilleme modalitesi Bilgisayarli
Tomografidir. BT incelemesi yiksek spasyal rezoliisyonu, kolay uygulanabilir ve

yorumlanabilirligi, damar yolu girisim kolayligi, anestezi gerektirmemesi, radyasyon
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ve kontrast kullanimi1 gerektirse de giiniimiiz teknolojisinde oldukca sinirli dozlar
kullanmasi, diisiik komplikasyon oranlari, opere hastalarda metalik artefaktlar veya
hastada pace-maker uygulanmis olmasi ile uygulanmasi kontrendike olabilen ve en
onemlisi cerrahi bulgularla tamamen uyumlu sonuglar vermesi sebebiyle her gegen
giin daha ¢ok deger kazanan bir non-invaziv modalitedir [52, 55, 56, 57]. Yine de
ozellikle diisiik kilolu yenidogan grubu hastalarda damar yolu agilmasinin zorlugu,
islem sirasinda sedasyon gerektirebilmesi, intravendz kontrast kullanimi ve buna bagh
olarak renal fonksiyonlara etki etmesi, radyoaktivite kullanim1 gibi dezavantajlar1 da

akilda tutulmalidir [49].

Bir diger kritik husus ise aort, PA ve PDA gibi major vaskiiler yapilarin
Olclilmesi sirasinda kullanilan metodlarin  standardize olmasidir. Bu sebeple
caligmamizda, TTE ve BT goriintiilemeleri esnasinda o6l¢iimlerin yapilis yeri, sekli,
kardiyak siklusun hangi asamasinda gergeklestirilmesi gerektigi detayli olarak

tanimlanmis ve ciddiyetle uygulanmistir [58].

Tiim bu bilgiler 15181nda Ocak 2016 tarihinden itibaren klinigimize bagvuran
HLHS tanili yenidogan hastalarin pre-operatif degerlendirilmesinde ‘optimum
protokol’ olarak yatak basi ve/veya pediyatrik ekokardiyografi laboratuvarinda
gerceklestirilen (2 ayr1 deneyimli pediyatrik kardiyoloji uzmani tarafindan) TTE
incelemeye ek olarak, detayli anatomik viziializasyon amact ile kontrastli BT

incelemesi yapilmasi benimsenmistir.

Ocak 2016 ve Subat 2019 tarihleri arasinda HLHS tanisi1 ile Norwood stage |
ameliyat1 uyguladigimiz ve pre-operatif ilgili anatomik bolge 6lglimleri (11 parametre)
tam olarak kaydedilmis, TTE ve kontrastli BT goriintii ve 6l¢timleri eksiksiz bulunan

10 vaka ¢alisma grubumuza dahil edilmisti.

Yaptigimiz detayli literatiir taramasina dayanan bilgimize gore simdiye dek
HLHS tanili yenidogan hasta grubunda vaskiiler yapilarin cerrahi sirasinda alinan
gercek Olglimleri ile preoperatif TTE ve kontrastli BT ol¢limleri ile karsilastiran ve
aralarindaki korelasyonu inceleyen baska bir ¢calisma yoktur. Bu ¢alisma bu konuda
yapilmig ilk arastirmadir. Aktiiel cerrahi ol¢iim/gozlemlerle TTE ve MRG/MR
(Manyetik Rezonans Goruntileme/ Manyetik Rezonans) anjiyografi bulgularini aort

koarktasyonlu hastalarda karsilastiran bir ¢alisma Didier ve ark tarafindan 4 giin ile 50
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yas aras1 hastalarda gergeklestirilmistir [59]. Incelenen patolojiler kiyaslandiginda
HLHS hastalariin vaskiiler boyutlarinin hem hasta yas1 hem de aort ¢aplar1 agisindan
bizim ¢alismamizin ¢ok daha hassas bir goriintiileme gerektirdigi asikardir. Norwood
ameliyat siiresinin uzunlugu ve kompleks olusmasidan ayrica pre-operatif donemde
Ol¢timlerin gerceklestirilmesini zorlastirmakta oldugundan, diger gruplar boyle bir
aragtirma planlamaktan kaginmig olabilirler. Fakat cerrahi sirasinda uyguladigimiz
teknik ve protokol sebebi ile klinigimizde zaten aorta ve segmentleri rutin olarak RPA,
LPA c¢aplar1 ve PDA boyutlar1 sinirli sayida hastada randomize olarak ol¢iilmektedir.
Arastirma protokoliimiiz sebebi ile zaten elimizde bulunan bu degerlere ek olarak,
sadece RPA ve LPA c¢ap 6lgtimleri ile, PDA gap ve uzunluk 6l¢iimleri gergeklestirilmis
olan ve cerrahi iglem siiresinde anlaml1 bir uzamaya sebep olunmamis az sayida (n=10)

denekten olusan bir alt grup elde edilebilmistir.

Calismamizda BT goriintiilemesi ile elde edilen 6 ayr1 aort segment Ol¢tiimii
(aortik annulus, sinotubuler junction, asendan aortik, transfer arcus aorta, isthmus
aorta ve aorta desendan), cerrahi Olcum verileri ile mikemmel korelasyon
gostermisken, TTE Ol¢iimleri ile cerrahi dlgiimler, aortanin sadece ilk 3 segmenti
(aortik annulus, sinotubuler junction ve aorta asendan) i¢cin mikemmel korelasyon
gostermistir. Takip eden U¢ aort segmenti icin (transfer arcus aorta, isthmus aorta ve
aorta desendan) korelasyon degerleri sirast ile transfer aort i¢in ‘cok iyi’, isthmus ve
aorta desendan i¢in ise ‘iyi’ diizeyde bulunmustur. TTE’de korelasyondaki bu aort
proksimalinden distaline dogru gidis ile goriilen diisiis TTE nin isthmus ve sonrasi

bolgelerdeki penetrasyon giicii ile agiklanabilir.

Benzer sekilde pulmoner arter’in U¢ segmenti (ana pulmoner arter, sag
pulmoner arter ve sol pulmoner arter) icin BT degerleri cerrahi 6l¢iim verileri ile hep
‘miikemmel’ korelasyon gosterirken, TTE Gl¢iimlerinde ana pulmoner arter ve sag
pulmoner arter Olcumleri ile cerrahi 6lgim verileri ile ‘mikemmel’ korelasyon
gostermistir. Sag pulmoner arter konumunda TTE verileri ile cerrahi dlgiim verileri
arasindaki korelasyon ‘¢ok iyi’ diizeyinde kalmistir. Bu durum, yine anatomik olarak
sol pulmoner arterin, sag pulmoner arterden farkli olarak (sag pulmoner arter, ana
pulmoner arter sonrasi kesin agilanmadan, adeta ana pulmoner arter(APA)’in devami

olarak seyir gostermektedir) ana pulmoner arterden keskin bir ag1 ile ayrilmasi
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sonucunda TTE inceleme bu bolge igin hassasiyetini bir miktar kaybedebilmekte diye

yorumlanabilir.

PDA boélgesindeki degerler incelendiginde TTE ve BT 6l¢timleri arasinda ¢ok
anlaml farkliliklar saptanmaktadir. PDA ¢ap ve uzunlugu degerlendirildiginde, diger
aort ve pulmoner arter bolgelerinde goriilen BT verileri ile cerrahi 6l¢iim degerleri
arasindaki ‘miikemmel’ korelasyon diizeyi korunurken, TTE verileri oldukca diigiik
diizeyde kalmaktadir. PDA ¢ap degerlendirilmesinde korelasyon diizeyi ‘orta’,
uzunluk degerlendirilmesinde ise ancak ‘Onemsiz-diisiik’ olarak saptanabilmistir. Bu
anlamli fark iki sebebe baglanabilir. ilk olarak HLHS nadir goriilen bir patoloji
oldugundan, hastalarin cogu merkezimize uzak illerden gelmektedir. Transfer
sirasinda ugak ambiilans ile dahi olsa bu hastalar i¢in uzun sayilabilecek bir siire hasta
112 transfer ekibi gézetiminde kalabilmektedir. Bu sirada tiim uyarilarimiza ragmen,
prostaglandin perfiizyonunun saglikli olarak devam ettirilip ettirilemedigi, dozunda
oynama yapilip yapilmadigr konular1 muglaktir. Hastanemize kabul edilen bebege
gelir gelmez ilk yapilan goriintiileme tetkiki TTE olmaktadir. Hastaneye heniiz interne
edilen yenidogandaki bu diislik 6l¢tim degerleri, transfer esnasinda sekteye ugramis
veya dozu degistirilmis prostaglandin perfiizyonlarina bagli olabilir. Ikinci ihtimal
olarak ise TTE nin PDA ¢ap ve uzunlugunu degerlendirmede anatomik ozelliklerine
bagli olarak (tortiidz, uzun, dik acili, farkli lokalizasyon vb.) hassasiyetini kaybetmesi

olarak kabul edilebilir.
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8. SONUC

Kompleks konjenital kalp patolojisi olan bebeklerde aorta/aorta segmentleri ve
ana pulmoner arter ve RPA-LPA 6l¢timleri i¢in TTE ve kontrastli BT, her diizeyde BT
daha yiiksek degerde olmak iizere, giivenilir modalitelerdir. PDA 6l¢iimlerinde TTE

Olciim degerlerine her zaman siiphe ile yaklagilmalidir.

Calismanin Sinirlamalari:

Retrospektif formattaki c¢alismamizin bazi kisitlamalart  bulunmaktadir.
Oncelikle hasta sayis1 nisbeten kiiciik sayilabilir (n=10). TTE incelemeleri standart
olarak deneyimli 2 ayr1 pediyatrik kardiyoloji uzmani tarafinda yapilmis iken BT
incelemelerinde 5 ayr1 radyolog ve radyoloji teknisyeni gérev almis, bu sebeple BT
inceleme kalitemiz degiskenlik gostermistir. Kabul edilir kalitede BT c¢ekimi ile

beraber TTE ve cerrahi 6l¢limleri tam hasta sayis1 kisitli kalmistir.
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