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GAZIANTEP UNIVERSITESI COCUK KARDIYOLOJI BiLiM DALINDA YAPILAN
ANJIOKARDIYOGRAFILERDE KONJENITAL KALP HASTALIKLARINA ESLIK
EDEN URINER SISTEM ANOMALILERININ SIKLIGI VE OZELLIKLERI

Dr. Yilmaz TOPRAK
Uzmanlik Tezi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dal
Tez Yoéneticisi: Prof. Dr. Metin KILINC
Agustos 2012, 57 Sayfa

Bu calismanin amaci; Gaziantep Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda Ocak 2006-Haziran 2011
tarinleri arasinda yapilmis olan anjiyokardiyografilerin sineurografik goruntulerinin
degerlendirilerek, konjenital kalp hastaliklarina eslik eden uriner sistem anomalilerinin
sikhk ve Ozelliklerini saptamak ve sineurografik goruntulerin Uriner sistem
anomalilerini belirlemedeki etkinliklerini ortaya koymaktir.

1 Ocak 2006-30 Haziran 2011 tarihleri arasinda yapilan sineurografi
goruntuileri retrospektif olarak incelendi.

Anjiokardiyografi yapilan 2019 olgunun goéruntileri ¢calismamiza dahil edildi.
1844 olguda konjenital kalp hastaligi tesbit edildi. Bu grup hasta i¢inden Uriner sistem
anomali tesbit edilen 38 olgunun tani yagi ortalamasi 4.2+0.4 yil, %52.6’s1 (20) erkek
ve %47.4'G (18) kiz olarak bulundu. Uriner sistem anomali sikligi %2 olarak bulundu.
Uriner sistem anomali tesbit edilen 38 olgu incelendiginde; olgularin 17’sinde (%44.7)
pelvikalisiyel dilatasyon goruldu ve bu patoloji konjenital kalp hastaliklarina eglik eden
uriner sistem anomalileri nedenleri arasinda ilk sirada yer aldi; ayrica olgularimiza
eslik eden en sik konjenital kalp hastaligi ventrikiler septal defekt olup, 8 (%21)
olguda yer aldi.

Konjenital kalp hastaliklarinin  bir ¢coguna Uriner sistem anomalileri eslik
edebilir. Bu nedenle anjiokardiyografi esnasinda yapilacak sineurografik ¢caligmalar
bu grup hastalara erkenden teshis olanagi saglayacak ve tedavinin gecikmesinden
dogacak komplikasyonlari dnleyecektir.

Anahtar kelimeler: Anjiokardiyografi, Cocukluk ¢agi, konjenital kalp hastaliklari,
Uriner sistem anomalisi.



IV. ABSTRACT

THE FREQUENCY AND CHARACTERISTICS OF URINARY SYSTEM
ANOMALIES ACCOMPANYING CONGENITAL HEART DISEASES IN
ANGIOCARDIOGRAPHIES IN THE PEDIATRIC CARDIOLOGY DEPARTMENT OF
GAZIANTEP UNIVERSITY
Dr. Yiilmaz TOPRAK

Residency Thesis, Department of Pediatrics
Supervisor: Prof. Dr. Metin KILINC
August 2012, 57 Pages

The aim of this study is to determine the frequency and the characteristics of
urinary abnormalities accompanying congenital heart diseases and also to detect the
efficiency of cineurographic images in determining these anomalies by evaluating the
cineurographic images of angiocardiographies done between january 2006 and june
2011 at Department of Pediatric Cardiology in Gaziantep University.

Cineurographic images of angiocardiographies done between the 1 st of
january 2006 to 30 th of june 2011 is evaluated retrospectively. Patients with
detected urinary system anomalies have been reevaluated and cineurographic
images were recorded.

Cineurographic images obtained from angiocardiography of 2019 cases have
been included to our study. Congenital heart diseases have been detected in1844
cases. Urinary abnormalities detected in 38 cases out of 1844 cases with congenital
hearth diseases. The average age at diagnosis was 4,2+0,4 years, and %52,6 (20)
were male and %47,4 (18) were female of these 38 cases. Pelvicalicial dilatation with
ratio of %44,7 (17) found as most seen accompanying urinary anomaly among
patients with congenital heart anomalies. On the other hand VSD with ratio of
%21(8) was the most seen congenital heart disease among 38 patients with urinary
anomalies.

Coexistence of urinary anomalies may be seen in many congenital heart
diseases. Therefore performing cineurographic studies during angiocardiography has
a crucial role in early diagnosis and prevention of possible complications related to
late diagnosis.

Key words: Angiocardiography, Childhood, Congenital heart diseases, Urinary
system anomalies.
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1. GIRIS VE AMAG

Konjenital kalp hastaliklari (KKH) dogumda varolan yapisal ya da
fonksiyonel kalp hastaliklari olarak tanimlanir (1). Tanisi dogumdan
sonra konulsa bile dogumda var oldugu dusunulen kalp hastaliklari bu
tanimlamaya girer. KKH’larinin goérulme sikhgr toplumda %0.5-0.8’dir
(2,3).

Gunumuzde gelisen teknoloji ve biriken deneyimler birgok dnemli
KKH’lig1 bulunan ¢ocugun yasamini surdurmesine katkida bulunmus ve
bu yeni gelisme yasama baglanan bu hasta grubu icin, KKH’larina eslik
eden diger sistem anomalilerini ortaya c¢ikarmayi gerekli kilmistir.
Bobrekler ve Uriner sistem anomalileri bu agidan oldukga 6nem
arzetmektedir. Konjenital kalp hastaliklarinin énemli bir kismina non
kardiyak malformasyonlar eslik etmektedir. iki sisteme ait konjenital
anomalilerin birlikte gortlme oranlari literaturde degisik oranlarda
bildiriimektedir (4).

Bobrek ve uriner sisteme ait anomaliler toplumda %3-11 oraninda
gorilmektedir (5). Bu anomaliler, diger sistemlere ait konjenital
bozukluklara eglik edebilmektedir. Konjenital Uriner sistem anomalili
cocuklarda eslik eden KKH’lig1 orani %8 civarinda bildirilmistir (6). Genig
bir otopsi serisinde KKH'hgi bulunan g¢ocuklarin %25’inde eglik eden
bdbrek ve Uriner sistem anomalisi saptandigi bildiriimektedir (5).
Ulkemizden bildirilen bir otopsi serisinde ise KKH’Ii§1 bulunan ¢ocuklarda
eslik eden genitouriner sistem anomali siklig1 %15.1 olarak belirlenmigtir
(7).

KKH’larina eslik eden Uriner sistem anomalileri genellikle sessiz
seyirlidirler. Literatlr incelendiginde KKH ile Uriner sistem anomalilerinin
birlikteliginin oldukca sik oldugu gorulmektedir; buna karsin KKH’lar1 tani
ve tedavisine yoOnelik anjiyokardiyografik c¢alisma yapilirken, islem

esnasinda hastalardan elde edilebilecek sinelrografik gértntilerin Griner



sistem anomalilerini tanimlamaya ve etkinliklerini kanitlamaya yonelik
¢ok sayida calisma olmadigi goértlmektedir.

Bu baglamda KKH’i§i bulunan hastalara yapilacak anjiyokardiyografik
calismalarla, bu tdr hastalarin yasam surelerine olumlu katkilar
saglanmigken; islem esnasinda elde edilecek sineurografik veri
calismalariyla da KKH’larina egslik eden ek anomalilerin ortaya
cikarilmasi mumkuin olmaktadir. Sonug olarak bu grup hastalarin yagsam

kalitelerinin arttirlmasi saglanmis olacaktir.

Bu g¢alismanin amaci; Gaziantep Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda
Ocak 2006-Haziran 2011  tarihleri arasinda yapimig olan
anjiyokardiyografilerin  sineurografik goéruntilerinin  degerlendirilerek,
KKH’larina eglik eden Uriner sistem anomalilerinin sikligini ve ézelliklerini
saptamak, ayrica sineurografik goéruntilerin Uriner sistem anomalilerini
belirlemedeki etkinliklerini ortaya koymaktir. Boylece erken tanisi
konmus bu tlr hastalarin multidisipliner bir yaklagsimla, yasam

kalitelerinin artmasi saglanacaktir.

Bu galismanin amaci; Gaziantep Universitesi Tip Fakultesi Cocuk
Sagligr ve Hastaliklari Anabilim Dali Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda
Ocak 2006-Haziran 2011 tarihleri arasinda yapimig olan
anjiyokardiyografilerin  sinelrografik goruntilerinin  degerlendirilerek,
KKH’larina eglik eden uriner sistem anomalilerinin sikligini ve 6zelliklerini
saptamak ayrica sineurografik goruntulerin Uriner sistem anomalilerini
belirlemedeki etkinliklerini ortaya koymaktir. Boylece erkenden tanisi
konmus bu tur hastalara multidisipliner tedavi protokolleri belirlenerek, bu

tur hastalarin yagam kalitelerinin arttirilmasi saglanacaktir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Konjenital Kalp Hastaliklar:

2.1.1. Tanim ve Siniflama

KKH’lar1 sikligi 100 canli dogumda yaklasik 0.5-0.8'dir (2,3).
Tarkiye’'nin nifus artis hizi géz 6nune alindi§i zaman yilda yaklasik
10.000-12.000 ¢ocuk kalp hastaligi ile dogmaktadir. Bunlarin pek ¢ogu
kendiliginden kapanan veya klinik 6neme sahip olmayan defektler olsa
bile her yil yaklasik 3.500-4.000 ¢ocuk kalp ameliyati olmak ve girisimsel
tedaviler gérmek zorundadir. Bu hastalarin yarisi yeterli tedavileri
gormedikleri taktirde 1 yasina gelmeden kaybedilmektedir. Bazi agir kalp
hastaligina sahip ¢ocuklar da anne karninda kaybedilmekte veya ge¢
duguk olarak kendini gostermektedir.

KKH’larinin gogu fetds i¢cin dnemli hemodinamik sorun yaratmayan
anomalilerdir. Ancak dogumdan sonra bebekte olusan olagan
hemodinamik dedgisiklikler (foramen ovale ve duktus arteriyozusun
kapanmasi) var olan anomalinin klinik olarak belirgin hale gelmesini
saglayabilmektedir (8).

KKH’larinin  birgogunun nedeni bilinmemekle beraber genetik
faktorlerin onemli rol oynadigi bildirilmektedir. Olgularin %13’4nde
kromozomal anomaliler, %3’Unde ise tek gen anomalisi gosterilmistir.
Olgularin  %2-4’inde c¢evresel faktorler, annenin hastaliklari ve
teratojenik ajanlar sorumlu tutulmustur. Etyolojik ajanlari 6zetlersek,
ailesel faktorler, gevresel faktorler, kromozomal anomaliler, enfeksiyon
ajanlari (6zellikle rubella virus), insulin kullanan diyabetik anneler,
rontgen isinlart bu anomali oranini arttirmaktadir. Gelismekte olan
ulkelerde ise akraba evliligi dnemli risk faktorleri arasinda yer almaktadir
(9). Dogum o6ncesi 16-22. haftadan sonra fetal ekokardiyografi yapilarak

kalp bozukluklari anne karninda teshis edilebilmektedir.



KKH’hg1 varhigi suphesi uyandiran hastalarin hastalik belirtileri;
Ozellikle yenidogan doéneminde agiz igi, dudak ve tirnaklarda olan
morarma ve morarmanin ¢ocuk aglarken artiyor olmasi, ¢gocugun anne
sutd veya mama alirken yorulmasi, sik nefes alip vermesi, nefes alip
verirken gogus kafesinde c¢okmeler, c¢ekilmeler olmasi, beslenirken
Ozellikle basta olmak Uzere vicudunda terleme artisi olmasi, kilo
aliminin yeterli beslenmeye ragmen ilk 6 ayda aylik 600 gr, ikinci alti
aylik donemde aylik 300-600 gr'in altinda olmasi veya akranlarina gore
kilo aliminin yetersizligi, kalbinin hizli, gok yavas veya duzensiz olarak
atmasi, sik akciger enfeksiyonu gecirmesi sayilabilir. Daha buydk
cocuklarda ise c¢ocugun akranlarina gore daha c¢abuk yorulmasi, sik
nefes alip vermesi, bacaklarinda ve yuzinde sisme olmasi, bacaklarina
kramp girmesi, kan basincinin ylksek olmasi, ya da herhangi bir
yakinma bulunmaksizin olagan muayene sirasinda kalbinde GfGrim
tespit edilmesi seklinde gbzlemlenebilir (10).

KKH’lar1 asiyanotik ve siyanotik kalp hastaliklari olmak Uzere iki
ana grup altinda incelenir. Genellikle saddan sola santh kalp
hastaliklarinda siyanoz, soldan saga santli kalp hastaliklarinda ise artmis
pulmoner kan akimi, konjestif kalp yetmezligi ve pulmoner hipertansiyon
gelisim riski goralur (11).

Siyanoz, KKHhg1 bulunan c¢ocuklarda, 06zellikle yenidogan
déneminde o6nemli bir basvuru yakinmasidir. Siyanoz; indirgenmis
hemoglobin dizeyinin 5 gr/dl'ye ulastiginda deri ve miukoz
membranlarda gorulen mavimsi-mor renk degisikligidir. Arteriyal kanin
desaturasyonu ile olugana ‘santral siyanoz’, normal arteriyal oksijen
satirasyonunda yavaslamis kan akimindan kaynaklanana ise ‘periferal
siyanoz’ denir. Siyanotik KKH’larinda kanin oksijenlenmesini saglayacak
olan alveolar Uniteye ugramadan gegmesinden dolay! siyanoz meydana
gelir. Siyanoz, fizik muayene bulgusu disinda arteriyal kan gazi

analizindeki oksijen saturasyonu olguimu ile de degerlendirilebilir.



Siyanozda arteriyal oksijen saturasyonu azalmistir (12). Tablo 1'de

KKH’lari siniflamasi gosterilmistir (13).

Tablo 1. Konjenital kalp hastaliklari siniflamasi

Asiyanotik Konjenital Kalp Hastaliklari Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklari

Soldan saga santh kalp hastaliklari BlyUk arterlerin komplet transpozisyonu
Atriyal septal defekti Blyuk arterlerin duzeltiimis transpozisyonu
Ventrikller septal defekt Fallot tetralojisi
Komplet endokardiyal yastik defekti Pulmoner atrezili Fallot tetralojisi
Kismi endokardiyal yastik defekti Pulmoner kapak yoklugu ile beraber Fallot tetralojisi
Patent duktus arteriyozus TrikUspit atrezisi

Kismi anormal pulmoner ventz doénis Ventrikller septumu saglam pulmoner atrezi

Obstriktif anomaliler Ebstein anomalisi

Vaskiler halkalar Persistan trunkus arteriyozus

Kardiyak malpozisyonlar Tek ventrikl

Digerleri Cift cikigli sag ventrikdl

Splenik sendromlar

2.1.2. Siyanotik Olmayan Konjenital Kalp Hastaliklari
2.1.2.1. Ventrikiiler Septal Defekt

Ventrikuler septal defekt (VSD) en sik gorulen konjenital kalp
anomalisidir. Prevalansi 1000 canli dogumda 2.5’tir (13). Ventrikuler
septum membrandz ve muskuler septum olmak Uzere iki kisimdan
olugur. Membrandz septum c¢esitli miktarlarda muskuler dokulari da

kapsar. Bu defektlerin yaklasik %80’i perimembrandzdur.

Perimembran6z ve muskiler VSD’ler, yine sag ventrikilde
aclldiklari yone gore inlet, outlet ve trabekuler alt gruplarina ayrilir
(3,15). Patofizyolojik olarak sol-sag santa bagli meydana gelen pulmoner
akimin artmasi zamanla pulmoner hipertansiyona neden olmaktadir.
Pulmoner arter rezistansi sistemik basinci ge¢tigi zamanda Eisenmenger
sendromu meydana gelmektedir. Klinik tablo olarak VSD’nin bUyukltgu
ve sol-sag sant miktarina gore hastalar semptomsuz olabildigi gibi,

semptomatik bir tabloyla hatta kalp yetmezligiyle karsimiza gelebilirler.



Semptomatik hastalarda; dispne, ¢abuk yorulma, tekrarlayici pulmoner

enfeksiyonlar, kalp yetmezligi, hemoptizi, gelisme geriligi gorulir (8).

Fizik muayenede siddetli, hasin veya esici pansistolik Uftrim
maksimal olarak 3-4. sol parasternal aralikta isitilir. ikinci sesin pulmoner
komponentinde sertlesme (6zellikle mezokardiyak odakta) ve tril de
tespit edilebilir. Akciger grafisinde biventrikiler buyume, sol atriyal
dilatasyon, pulmoner konjesyon, kardiyomegali EKG'de sol atriyal
dilatasyon, sol ventrikller veya biventrikller hipertrofi goralir. Tani

ekokardiyografi ve kardiyak kateterizasyonla konulur (8).

Tedavi: KKY’ligi gelismis ise digoksin ve diuretikler verilir. Enfektif
endokardit profilasisi Onerilmelidir. Buylme geriligi ve KKY medikal
tedaviyle duzelmiyorsa ilk 6 ay icinde opere edilmelidir. Medikal tedaviye
cevap verenlerde cerrahi ertelenebilir. 1 yagsindan sonra Qp/Qs 2:1 veya
Uzerinde ise opere edilmelidir (16). Segilmis olgular septal okluderle

kapatilabilir.
2.1.2.2. Atrial Septal Defekt

Atrial septal defekt (ASD), sagd ve sol atriyumlar arasindaki
septumun tam olarak kapanmamasi ile karakterize, sik goérulen bir
dogumsal kalp hastaligidir. Sekundum ASD, primum ASD, sinUs
venozus tipi ASD, patent foramen ovale, koroner sinUs tipi ASD seklinde
olabilir (17). infant ve cocuklarda genellikle ASD asemtomatiktir.
Sekundum ASD’ler kadinlarda daha siktir. Oskiltasyonla tG¢ 6nemli

Ozelligi vardir (18).

1) Tipik genislemis ve sabit giftlesmis ikinci kalp sesi,
2) ikinci sol interkostal aralikta isitilen yumusak sistolik bir Gfiirim,

3) Sol alt sternal kenarda isitilen erken middiyastolik Gfaram.



Akciger grafisinde, sag atriyum ve ventriklilde genigsleme, pulmoner arter
dallarinda artis, EKG’de sag aks sapmasi, sag ventrikul hipertrofisi atrial
fibrillayon ve atrial flatter gorulebilir. Primum tipi ASD’de sol aks
deviasyonu siktir. Ekokardiyografi ile tani konur. Kateterizasyon ise
daha ¢ok taninin dogrulanmasi igindir. Kan 6rneklerinde oksijenizasyon,

sol sag sant orani hesaplanir (8).

Tedavi: Cerrahi tamir, komplikasyonlarin daha ge¢ gorilmesi nedeniyle
ilkokul cagina kadar uzatilabilir. Defekt primer veya bir yama ile kapatilir.
Gunumuzde sekundum tip ASD’lerde yaygin olarak septal okluderle
defekt kapatilmaktadir (8).

2.1.2.3. Patent Duktus Arteriyozus

Patent duktus arteriyozus (PDA); tim kalp hastaliklari icinde
%6-8 oranindadir. Diger konjenital patolojilerle beraber olabilecegi gibi,
rubella enfeksiyonu sonucu veya prematurite nedeniyle gelisebilir.

Prematir infantlarda solunumsal problemlere ve konjestif kalp
yetmezligine (KKY) neden olabilir. Tasikardi, egzersiz dispnesi ve
solunum yollari enfeksiyonu sik gorulir. Duktusun g¢apina ve sant
miktarina gore pulmoner vaskuler hastalik gelisebilir. Oskulltasyonla
klasik devamli GfGrim duyulur. Akciger grafisi genislemis pulmoner
vaskuler yapilari ortaya koyar. EKG'de sol ventrikiler veya biventrikiler
hipertrofi gorulur. Ekokardiyografi ile tani konur. Kateterizasyon ile tani

desteklenir akim ve oksijen saturasyonlari hesaplanir (3).

Tedavi: KKY varsa digoksin ve diuretik verilmelidir. Pretermlere duktusun
kapanmasi i¢in indometazin verilebilir. Hastalara enfektif endokardit
profilaksisi Onerilmeli, duktus ameliyatla veya kateter ile PDA’'ya coll

yerlestiriime seklinde kapatilabilir (3).



2.1.2.4. Aort Darhgi

Konjenital aort darligi (AD) valvller, subvalviler veya
supravalvuler seviyelerde gorulebilir (19). AD erkeklerde 3:1 oraninda ve
daha siktir. Cocukluk cagindaki KKH’lari icinde %95 oraninda goérular
(8,14).

Hafif darligi olan olgularda genellikle semptom izlenmez.
Semptomatik hastalarda egzersizle yorgunluk, goégus agrisi, bas
donmesi, bayilma nadiren olum gorulebilir. 2. interkostal aralikta tril
palpe edilebilir, ciddi darliklarda nabiz basinci dardir, sistolik ejeksiyon
ufirima, paradoksal giftlesme ve dordincu kalp sesi duyulabilir. Akciger
grafisinde kardiyomegali, EKG’de sol ventrikil hipertrofisi goraltr. ST-T
degisiklikleri ve WPW tipi veya baska ileti bozukluklari olabilir. Doppler
ekokardiyografi ile basing gradientindeki artis hesaplanir. Aort darligi ile
birlikte aort yetmezliginin olup olmadigi degerlendirilir. Kateterizasyonda

sol ventrikll ¢ikis yolu obstriksiyonu goérulebilir (8).

Tedavi: Sistolik basing gradiyenti>75 mmHg olanlarda veya efektif kapak
alani 0.5 cm2/m2 altina inerse operasyon dusunulebilir. Hafif darlklar
(gradiyenti<30 mmHg) hayat boyunca ilerlemez. Sistolik ejeksiyon
gradiyenti 50-75 mmHg ise cerrahi tartismalhdir. Ancak semptomatik
olanlarda (g6gus agrisi, senkop) subvalvller veya supravalvuler tiplerde
gradiyent 50 mmHg veya daha fazla ise cerrahi dustnular. Balon
valvuloplasti i¢in basing farki 40-50 mmHg veya ST-T degisikligi yeterli
bir endikasyondur (8).



2.1.2.5. Aort Koarktasyonu

Aort koarktasyonu (AK), aortun konjenital darligidir ve tim
KKH’larinin %5'ini olusturur. Darlik %98 oraninda sol subklavian arterin
arcus aortadan c¢ikis yerinin hemen distalinde ve duktus arteriyozusun
aortaya qirdigi yerin tam karsisindadir. Bu yuzden jukstaduktal
koarktasyon adini alir. Daha az siklikta koarktasyon, ¢ikan aorta veya
abdominal aorta gibi baska lokalizasyonlarda da gorulebilir. Erkeklerde
kadinlara oranla 3 kat daha fazla gorulur (3,20,21). Preduktal (infantil)
koarktasyon; tipinde lezyon duktustan oOncedir. Bu tip koarktasyonda
duktus hemen daima agciktir. Postduktal (eriskin) koarktasyon; tipinde ise
darlik sol subklavian arterin ayrildigi noktanin distalinde ve duktusun
aortaya baglandigi seviyededir. Butiin aort koarktasyonlarinin yaklasik
%75’ini olugturur. AK’lu olgularin %46’da aort kapag! bikuspittir. Ayrica
bu hastalarda sik gorulen diger anomalilerin basinda arcus aortanin
tubdler hipoplazisi, PDA ve VSD gelir (22).

Hipertansiyon, sol kalp yetmezligi ve alt ekstremite perflizyon
bozuklugu, efor dispnesi, basagrisi, burun kanamasi, ¢abuk yorulma gibi
semptomlari vardir. Fizik muayenede sicak el-soguk ayak bulgusu
saptanabilir. Karotid arterlerde belirgin ve sigrayici nabiz palpe edilirken,
alt ekstremite nabizlar zayif ve gecikmelidir. Ust ve alt ekstremiteler
arasinda sistolik kan basinci farki 20 mmHg’'dan fazladir. Dinamik sol
ventrikll apeks vurulari palpe edilir. En iyi sirtta, interskapular alanda
duyulan sistolik bir Gfurim vardir. Ayrica gégus 6n duvarinda kollateraller
olabilir ve bunlara baglh devamli bir Gfurim duyulabilir. Sat ¢ocuklarinda
ilave kalp defektleri ve kalp yetersizligi varsa, akciger grafisinde pasif
konjesyon ve kardiyomegali gorulur. Daha buyuk gocuklarda gorinim
normaldir. 20 yasindan buyulklerde kalpte hafif veya orta derecede
blylme siktir. Gelismis kollaterallerin kostalarin alt kenarini erozyona

ugratarak c¢entikler olusturdugu gérular. Baryumlu 6zofagus grafisinde



koarktasyona ugramis segmentin 6zofagusta olusturdugu iz ile
poststenotik dilatasyonun izi (E) harfi seklinde gorilir. EKG ¢ogu kez
normaldir. Yenidogan ve sut g¢ocugunda sag ventrikil yuklenme

bulgulari, buyUk ¢ocuklarda ise sol ventrikul hipertrofisi vardir (8).

Tedavi: Enfektif endokardit profilaksisi, varsa kalp yetmezliginin tedavisi
gerekir. Asemptomatik cocuklarda ameliyat en ge¢ okul doéneminden
once yapilmalidir. Semptomatik olan hastalara balon anjiyoplasti veya

derhal cerrahi tedavi uygulanmalidir (8).

2.1.2.6. Pulmoner Darhik

Pulmoner darlik (PD), KKH’larinin yaklasik %7-12’sini olusturur.
Sag ventrikil ¢ikis yolu obstriksiyonunun en sik nedenidir. Darlk
valvuler, subvalvuler (infundibuler) veya supravalvuler olabilir (8). Darlik
hafif ise cocuklar asemptomatik, orta derecede darlik varsa efor dispnesi
ve yorgunluk olur. Agir darlik da, KKY’ligi gogus agrisi ve tagipne
gorulur. S2 genis ve cift olabilir. Sistolik ejeksiyon ufurumid ve S4
duyulabilir. Akciger grafisinde pulmoner vaskularite azligi, EKG’'de sag

aks sapmasi, sivri ve dar P dalgalari goérulebilir (8).

Tedavi: Asemptomatik ve sag ventrikul sistolik basinci 70 mmHg'yi
asanlarda veya kapak gradiyenti 70 mmHg'y1 asanlarda elektif girisimsel
tedavi (balon valvotomi veya cerrahi kapak onarimi/infundibuler
myomektomi) uygulanmali, kritik darligi olan yenidoganlarda PGE-1
inflzyonuyla duktus arteriyozus'un acik kalmasi saglanmalidir. Enfektif
endokardit profilaksisi (cerrahi sonrasinda da) verilmelidir. Balon

valvuloplasti basarisiz olursa cerrahi yapilir (8).
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2.1.3. Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklari

2.1.3.1. Fallot Tetralojisi

Fallot tetralojisi bir yasindan sonra en sik goérulen siyanotik
konjenital kalp hastaligidir. Karakteristik 6zellikleri, genis yapida VSD,
sag ventrikul ¢ikim yolu darligi, ata-biner tarzda dekstrapozisyonlu aorta
ve sag ventrikul hipertrofisi seklindedir. Eger bunlarla birlikte ASD’de

varsa Fallot pentalojisi de denmektedir (22).

Hastalarin ¢ok kuguk bir bolumiu asemptomatikdir. Cogunlukla
degisik derecelerde gelisme geriligi, siyanoz, gomak parmak, egzersiz
dispnesi, ¢abuk yorulma, ¢omelme ve hipoksi hecmeleri gorulur. Tipik
comak parmak 6 ayliktan once gorulmez. Hipoksi hecmeleri disinda,
istirahatteki cocukta tasikardi ve tasipne olmaz, kalp yetmezligi nadir
geligir. Sol orta sternum sinirinda sistolik bir tril palpe edilebilir. Aorta
kaynakli ejeksiyon klik igitilebilir. 2. kalp sesi sadece aortik komponente
ait olarak tek isitilir. Pulmoner kapaktan kaynaklanan 3-5/6 siddetinde
sistolik ejeksiyon ufurimu sternumun sol kenarinda 2—4. interkostal
araliklar arasindadir ve sol omuza yayilir. Sag ventrikul ¢ikis yolu darligi
arttikga Ufurum hafifler ve kisalir. Yenidoganlarda pulmoner atrezi ile
birlikte olan Fallot tetralojisinde, mevcut PDA nedeniyle nadiren surekli

ufdrim alinabilir (3).

Akciger grafisinde damarlanma az, pulmoner konus belirsizdir.
Apeks sola ve yukari kalkiktir. Bu gérinim tahta pabuc¢ (sabot)
gorunumu olarak tanimlanir. EKG’de sag ventrikul yuklenme bulgulari ve
sag ventrikul hipertrofisi gozlenir. Doppler yontemiyle pulmoner basing
farki degerlendirilebilir. Klinik, EKG ve ekokardiografi ile ¢ok kesin karar
verilemeyen veya ek bilgi istenilen durumlarda kalp kateterizasyonu ve

anjiyografi yapilir (8).
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Siyanozu ciddi olanlarda gelisme geriligi gorulebilir, hipoksik
ndbetler gelisebilir. Siyanoza sekonder polisitemi meydana gelir. Demir
eksikligi anemisi yodninden hastalarin izlenmesi gerekir. Subakut
bakteriyel endokardit nadir bir komplikasyondur. Beyin apsesi ve
serebrovaskuler olaylar seyrek olmakla beraber olusabilir. Pihtilagsma
bozuklugu uzun slren siyanozun, ge¢ bir komplikasyonudur. Ameliyat
yapilamayan vakalarin ¢ok buyudk bir boélimU hipoksi ve enfektif

endokardit gibi nedenlerle ¢ocukluk yillarinda kaybedilir (8).

Tedavi: Siyanozu c¢ok siddetli olan bir yenidoganda prostaglandin E1
uygulanmasi cerrahi yapilana kadar duktusun agik tutulmasi icin yararl
olacaktir. Hematokrit ve hemoglobin takip edilmeli ve demir eksikligi
anemisi, dehidratasyona ve olasilikla trombolitik komplikasyonlara neden
olan ates veya baska hastaliklar acilen tedavi edilmelidir. Bir infanttaki
hipoksik ataklar baslangigta diz-gogus pozisyonuna getirilerek, yuksek
konsantrasyonda oksijen ve morfin sulfat uygulanarak tedavi edilmelidir.
Eder asidoz varsa ve hemen dizelmiyorsa intravendz sodyum
bikarbonat ve bir alfa-adrenerjik agonist verilmelidir. Hipoksik ataklarin
onlenmesinde propranolol yararli olabilir. Fallot tetralojisinde dijital
preparatlarinin ve didretiklerin yeri ve yarari yoktur. Ozellikle sistemik-
pulmoner arter santi olanlarda bakteriyel endokardit ciddi bir
komplikasyondur. Beyin apsesi geligebilir. Erken tani ve iyi tedavi sekel
olasiligini azaltir. Siyanotik nobetleri olan olgularda derhal cerrahi, uygun
olan olgularda 1 yasindan sonra cerrahi tedavi uygulanmalidir. Cerrahi

tedavi tam ve kuratif olarak bir seferde yapilir (3).
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2.1.3.2. Pulmoner Atrezi

Pulmoner atrezi, ventrikiler septal defekt veya intakt ventrikiler
septumla birlikte gorulebilen, nadir ancak morfolojik o6zellikleri ¢ok
degisken olabilen kompleks bir konjenital kalp anomalisidir (23).
Pulmoner atrezi ve VSD birlikteliginde; sag ventriktl c¢ikigi tumuyle
aortaya olur. Pulmoner kan akimi PDA veya bronsiyal kollateral
dolagimla gergeklesir. Pulmoner atrezi ve normal ventrikul septumu;
nadir gorulur. Sag ventrikul belirgin sekilde hipoplastiktir. Sag atriyum
basinci ylUkselir ve kan foramen ovale yolu ile sol atriyuma geger.
Burada pulmoner venoz kanla birleserek sol ventrikil ve aortaya
pompalanir. Pulmoner akimin tek yolu PDA'dir (23).

Ciddi siyanoz ve solunum sikintisi vardir. 2. kalp sesi tek ve
siddetlidir. Tium prekordiyumda PDA veya bronsiyal kollateral dolagima
bagdli devamli GfGrim duyulabilir. Pulmoner atrezi ve ventriklil septumu
normal olan yenidogan bebeklerde duktus arteriyozusun kapanmaya
bagladigi ilk saatler ya da gunlerde siyanoz belirginlesir. Tedavi
edilmezse hastalarin ¢cogu kaybedilir. Akciger grafisinde pulmoner atrezi
ve VSD’de pulmoner kan akiminin derecesi ile degisiklik gdstermek
uzere kalp kuglk veya c¢ok genistir. Saglam ventrikil septumu ve
pulmoner atrezide akciger vaskularitesi azalmis, kalp boyutu degisik
boyutlardadir (8). EKG'de VSD ile olan pulmoner atrezide sag ventrikul
hipertrofi bulgulari; sag atriyal genisleme, sol ventrikil Gstinlidu veya
hipertrofisi saptanir (8). Ekokardiografi taniya yardimcidir, kalp

kateterizasyonuyla kesin tani konulur.

Tedavi : Tedavi de amag Oncelikle duktusu agik tutmaktir. Bu nedenle
cerrahi girisime kadar prostaglandin E1 infuzyonu yapilmalidir (3). VSD
ile olan pulmoner atrezili olgularin tedavisinde, uygun olgularda
transkateter valvotomi veya valviloplasti cerrahiye tercih edilebilecek

guvenli ve etkili bir girisimdir.
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Buna karsin sag ventrikil esnekligindeki yetersizlik nedeniyle sag
atriyum kaninin buyldk kismi sol atriyuma yonlendidi igin, olgularin
cogunda aort ve pulmoner arter arasinda yapay bir baglantinin (érn,

Blalock-Taussig santi) yapiimasi gerekir (8,14).

2.1.3.3. Trikuspid Atrezisi

TrikUspit kapak tamamen kapalidir ve sagd atriyumla sag
ventrikll arasinda hi¢ bir baglanti yoktur. Sistemik vendz doénusin tek
gegis yolu genelde genis bir foramen ovaledir. Siklikla ASD, VSD, PDA
gibi defektlerle beraberdir. Siyanoz siddetlidir, tasipne ve hipoksik
hecmeler siktir. Akciger grafisinde kardiyomegali, EKG’de sol aks

sapmasil, sag atriyum hipertrofisi ve sol ventrikll hipertrofisi gorulir (3).

Tedavi: Hastaya oksijen, asidoz varsa bikarbonat tedavisi ile suportif
tedavi yapilirken yeterli ASD yoksa acilen septostomi uygulanir. VSD
yoksa veya kucguk ise hastanin yasamasi PDA’ya bagimhdir. Bu
durumda PGE1 inflzyonu ve ardindan hemen sant ameliyati gerekir. Bu
tip paliyatif yontemlerle yagatilan hastada bir ka¢ sene iginde duzeltici

ameliyatlar uygulanir (3).
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2.1.3.4. Buyiuk Arter Transpozisyonu

Yaklagik 4500 canli dogumda bir gorulen, sistemik ve pulmoner
dolagimlarin seri halde surmeyip, iki ayri paralel dolagimin oldugu buyuk
arter transpozisyonun da (BAT) ventrikilden atilan kanin ¢ok buyuk
kismi ayni ventrikile déner. Pulmoner dolagsimdan sistemik dolasima
gecen kan miktari, anatomik sol-sag santi ve efektif sistemik kan
akiminin duzeyini belirler. Sistemik dolagimdan pulmoner dolagsima
gecgen kan miktari da efektif pulmoner akimini belirler. Dolasimlar arasi
karigsim miktari ve pulmoner/sistemik akim orani hastanin klinik agirhgini
belirler. Hastalarin %40’inda VSD ile karigim saglanirken ventrikller
septumun intakt olmasi halinde foramen ovale, ASD, PDA ile ¢ok az
dizeyde sant saglanir, birinin olmamasi yagsamla bagdasmaz (3).

Basit BAT (ASD, VSD yok); dogumdan sonra belirgin siyanoz,
solunum sikintisi, asidoz baslar ve mudahele edilmeyen bebekler ilk
glnler veya haftalar iginde kaybedilir. Uftirim yoktur veya hafiftir.

BAT+VSD; siyanoz hafiftir, aglarken belirginlegir. Klinik bulgular
daha hafiftir, ancak kalp yetersizligi bulgulari basladiginda semptom
verdiginden, tani konulmasi aylarca gecikebilir. Ufirim genelde
duyulmaz, akciger grafisinde kalp buylk, yan yatmis yumurta seklinde,
ust mediasten dar, akciger vaskularitesi normaldir veya artmigtir.
EKG’de bulgu vermez. Fizyolojik sag aks deviasyonu ve sag ventrikdl
hipertrofisi vardir (bunlar yenidogan icin zaten normal bulgulardir). Sit
cocuklugunda sag atriyal ve ventrikiler hipertrofi belirgindir.
Ekokardiografi kesin, noninvazif ve en hizh tani yodntemidir. Kalp
kateterizasyonu ve anjiyografi genellikle tedavi amacli balon atriyal

septostomi igin yapilir (3).

Tedavi: intakt ventrikiiler septumlu hastalarda yetersiz Pa02 (<20mmHg)
ve yluksek PaCO2, asidoz, hipotansiyon sikdir. Bu hastalarda Duktal

dizeyde karisim saglanmasi icin PGE1 verilmelidir. Cerrahi olarak
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Arteriyel Switch (Jatene) ameliyati tercih edilmektedir. Erken tani

konulabilmis hastalarda ilk 2 hafta icinde ameliyat yapilabilir (3).

2.1.3.5. Total Pulmoner Ven6z Do6nus Anomalisi

Pulmoner venlerin sag atriyuma bosaldigi bu anomalide ciddi
hipoksi vardir. Pulmoner venlerin kalbe baglandiklari yere gore
suprakardiyak, kardiyak, infrakardiyak olmak Uzere Ug tipi vardir. Ayrica
ikisi bir arada olabilir. Suprakardiyak tip (%50); vena kava superiora
acilir. Kardiyak tip (%25); koroner sinise veya dogrudan sag atriyuma
acilir. infrakardiyak tip (%20); ana pulmoner ven kalbin arkasindan asagi
dogru iner, diyafragmay! da gecerek portal sisteme agcilir, buradan da
vena kava inferiora acilir. Miks tip (%5); iki tip ayni anda gorulebilir.
Hemen hemen hepsinde atrial sag-sol sant vardir. Vakalarin yaklasik
1/3’Gnde PDA, VSD, aortik ark anomalileri bulunabilir (3).

Klinik durum drene olan anormal vendz yapisinin obstriksiyonlu
olup olmamasina baghdir. Obstriksiyon yoksa sag atrial ve ventrikller
hacim yuklenmesi ve interatrial sag sol-sant olur. Klinik bulgular ¢ok agir
olmayip 5-6 aydan sonra ortaya ¢ikar. Siyanoz, takipne KKY bulgulari ve
PH bulgulari vardir. Obstriksiyonlu tiplerde ise ilk hafta iginde agir
solunum yetmezlIigi, hipoksemi, pulmoner hipertansiyon (PH) gelisir ve
hastalar ilk haftalarda kaybedilir. Akciger grafisinde kardiyomegali, Tip
1’de ana pulmoner ven sol Ustte, geniglemis vena cava sUperior ise sag
ustte mediasten goruntusuinu genislettiginden kardan adam veya 8
goruntusu gozlemlenir. Tip 3 ise akciger 6demine yol agtigindan
respiratuar distress sendromu benzeri gorintu verir ve klinik bulgulari da

benzediginden yanlis taniya yol acabilir (3).
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2.1.3.6. Trunkus Arteriyosus

Ventrikullerden koroner, pulmoner ve sistemik dolagimiari
besleyen tek bir damar c¢ikmasidir. Trunkal kok dekstropozedir yani
interventrikiler septuma ata biner tarzda oturur. Pulmoner arter
genellikle tekbir kok veya yandan iki damar seklinde cikar. Kilinik
pulmoner akim miktarina ve trunkal kapak yetersizligi derecesine baghdir
(16).

KKY, ¢abuk yorulma, dispne, sik pulmoner enfeksiyon, bliyime
gelisme geriligi ile birlikte hizla PH ve Eisenmenger sendromu gelisir,
hasta genellikle ilk yas icinde kaybedilir. Siyanoz hafif veya yoktur, kalp
buayuk, prekordiyum belirgin, S2 sert ve tek, sistolik ejeksiyon ufurimu ve
ejeksiyon kligi duyulur. Pulmoner darlik varsa pulmoner akim
azalmistir, siyanoz vardir ve giderek artar. Polisitemi ve gomak parmak
eslik eder. Akciger grafisinde kardiyomegali, artmis pulmoner
vaskularizasyon, sag arkus aorta gorulur. EKG’'de sag ventrikul hipertrofi

ya da kombine hipertrofi gorulir (16).

Tedavi: Tum ameliyat edilemeyen vakalarin %75’i ilk 3-12 ay icinde
kaybedilir. Cerrahi girisim ilk 3-4 ay icinde yapiimalidir. PD varsa Fallot

tetralojisine benzer klinik bulgular ile erigkin ¢aga kadar yasayabilirler.
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2.1.3.7. Tek Ventrikiil

Tek ventrikul, mitral ve trikispid kapaklarin ya da ortak
atriyoventrikuler kapagin tek bir ventrikile acildigi anomalidir (8).
Hastalar ventrikdl tipi, atriyoventrikiler kapaklarin durumu, buyuk damar
patolojileri yonunden incelenir. Sol ventrikil tipi %65-78 vakada
izlenirken, %10-15 vakada sag ventrikul tipi izlenir. %10-20 vakada hem
sag hem sol ventrikul 6zelligi gosteren ventrikdl tipi saptanir. Hastalarin
blayUk bir kisminda bluyuk arterlerin malpozisyonu, nadir hastada normal
ventrikll bayuk arter iligskisi gdzlenir. Tek ventrikllli hastalarda ventrikdl
sistolik fonksiyonu, hem pulmoner hem de sistemik dolasimi saglar.
Baslangigta normal olan ventrikil fonksiyonu, basing, volim yuku ve
eslik eden patolojilerin etkisiyle bozulur (24).

Tek ventrikulll hastalarda en 6nemli semptom, dogumdan sonra
izlenen siyanozdur. Bunun yaninda ilerleyen donemlerde, senkop,
buyume geriligi, egzersiz intoleransi gibi nonspesifik yakinmalar da
izlenebilir. Pulmoner darligin olmadigi vakalarda, hafif siyanoz vardir. 2.
kalp sesi siddetli ve dar cift isitilir. 3. kalp sesi ve kisa middiyastolik
rulman duyulur (3,25). Akciger grafisinde pulmoner kan akiminin arttigi
durumlarda kardiyomegali ve pulmoner vaskularite artmistir. Pulmoner
kan akimi normal veya azalmis oldugu vakalarda kalp boyutlari normal
ve pulmoner vaskularite normal veya azalmistir (26). EKG’de aligiimigin
disinda tim prekordiyal derivasyonlarda benzer QRS kompleksleri ile
ventrikuler hipertrofi paterni ve anormal Q dalgalari gozlenir. 1. veya 2.
derecede AV blok olabilir. Aritmiler meydana gelebilir (26).
Ekokardiyografi tani  koydururken, kalp kateterizasyonu ve

anjiyokardiyografi kompleks malformasyonlari gdéstermek icin gerekebilir

(3).
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Tedavi: Anatomik 6zellikler dikkate alinarak yapilan takip ¢alismalarinda;
cift girisli sol ventrikdl, blyuk arter transpozisyonu ve hafif derecede
pulmoner darlik varliginda prognozun daha iyi oldugu bulunmustur
(24,26). Vakalarin hemen vyarisi ilk yas iginde kaybedilir. Tibbi tedavi
olarak kalp vyetersizligi tedavisi uygulanir. Hastalara mutlak sekilde
enfektif endokardit profilaksisi yapilir. Aortopulmoner sant, pulmoner
artere band yerlestiriimesi anatomik yapiya gore uygulanacak palyatif
girisimlerdir. Duzeltici cerrahi yontemler olarak, ventrikiler septasyon,
Fontan operasyonu ve modifikasyonlari gergeklestiriimektedir. Fontan
ameliyati ile sag atriyumdan pulmoner artere kan akimi saglanir. Burada

ventrikll yalnizca aorta kan gonderir (3,24).

2.1.3.8. Diger Kalp Anomalileri

Cok farkli dogumsal kalp bozukluklari olabilir. Kalbin tim
damarlari, bolumleri, kapaklar ile ilgili bozukluklar gorulebilir. Kalbin
sagda, solda veya farkl yerlesimleri gorulebilir. Tum bu bozukluklarin
%90'Indan fazlasi bir veya birka¢ operasyonla duzeltilebilir. Ameliyattan

sonrasi hastalarda normal veya normale yakin bir yasam saglanabilir.
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2.2. Uriner Sistem Anatomisi

2.2.1. Bobrek

Bobrekler karin  arka duvarinda retroperitoneal olarak
yerlesmislerdir. Uzun eksenleri asagi disa dogru yatay eksenleri yana
arkaya dogrudur. Ust uclari 12. torakal vertebra, alt uclari 2. lomber
vertebra alt ucuna kadar uzanir. Bobrek Ust pollerinin 12. kosta ile
komsuluklar agik cerrahi ve perkutan girisimlerde plevra yaralanmasi
riski nedeniyle dnemlidir. Genellikle sag bobrek karacigerden dolayi sola
gbére 1-2 cm daha asagi yerlesimlidir. Bobrekler mobil organlardir.
Solunumla ve pozisyonla yaklasik 4 cm kadar yer degistirebilirler (27).
Bobrek ince ve saglam bagd dokusundan yapilmis kapsula fibroza adi
verilen bir tabaka ile sarilmigtir. Sag bobrek Ustte surrenal, 6nde
karaciger ve hilus yakinlarinda duodenum, vena kava inferior, altta
ekstraperitoneal olan kolonun hepatik fleksurasi ile komsudur. Sol
bobrek Ustte surrenal, Ust digta dalak, hilus dolayinda pankreas kuyrugu,
On Ustte mide, altta jejunum ve kolonla komsudur. Her iki bobrek arkada
diafram, kuadratum lumborum kasi ve psoas kasi ile bitisiktir. Bobregin
kolon ile komsulugu ¢ok oOnemlidir. Retrorenal kolon varliginda kolon
bdbrek alt poll ile komsuluk gdsterir. Sekil 1°de Bobrek anatomisi, sekil

2'de Bobregdin vicutta anatomik yerlesimi gosterilmistir (28).
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2.2.2. Kaliks, Renal Pelvis ve Ureter

Piramitler minor kalikslerin (8-10 adet) tepesinde yer alirlar. Minor
kaliksler birleserek Ust. orta ve alt major kalislere ve bunlar da renal
pelvise agllirlar. Renal pelvis tamamen intrarenal veya kismen intrarenal
durumda olabilir, alt orta tarafta treterle devam eder. Eger pelvis kismen
ekstrarenal ise psoas kasinin lateral kenarinda ve quadratus lumborum
kasinin O6nunde bulunur. Renal vaskuler sap renal pelvisin 6n
tarafindadir, yani 6nden arkaya dogru siralama ven, arter ve pelvis
seklindedir. Sag renal pelvis biraz daha asagida olmakla beraber, ikisi de
birinci veya ikinci lumbar vertebra hizasinda bulunur. Ureterlerin
uzunlugu kisinin boy uzunluguna goére degismekle beraber takriben 30
cm kadardir ve S biciminde kivrimlidir. Ug bélgede darligi vardir; bunlar
sirastyla Ureteropelvik kavsak, iliak damarlari c¢aprazladigr yer ve
mesane duvari igerisindeki intramural bdlgededir. Ureterler mesane
duvari igine girmeden donce bayanlarda uterus arterini, erkekte duktus

deferensi arkadan g¢aprazlar (29).

2.2.3. Mesane

idrar rezervuari olarak gérev yapan igi bos miskiler bir organdir.
Bos durumda simfizis pubisin arkasinda, dolunca tamamen kemik pelvis
icinde bulunur. Bebek ve c¢ocuklarda biraz daha yukardadir. Akut veya
kronik retansiyonda asiri doldugunda gobege kadar uzanabilir. Erkekte
mesane arka tarafinda seminal vezikul. vas deferens. Ureter ve rektum
bulunur. Bayanlarda mesane ve rektum arasinda uterus bulunur.
Mesane kubbesi ve posterior yuzu peritonla ortulidur. Mesane duvarinin
ic yuzunde transizyonel epitelden ibaret mukoza bulunur. Mukozanin
Uzerinde konnektif ve elastik doku igeren submukoza (lamina propria) ve
bunun da disinda (trigon bdlgesi ve mesane boynu harig) rastgele

degisik tarzda sirkiler. longitudinal ve spiral seyreden detrusor kas
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tabakasi bulunur. Detrusor kas tabakasinin da disinda fibroz konnektif
doku iceren adventisya tabakasi bulunur. Ureterler posterolateralden
oblik tarzda mesane duvarindan gecerek mesaneye acilarlar. Mesane
duvarinin Ureterin gecisine izin verdigi yere Ureteral hiatus denir ve
burasi mesane duvarinin en zayif bélgesidir. ki treter orifisi ile mesane
boynu arasindaki alana trigon denir. Trigon. yuzeyel ve derin olmak
uzere birbirinden kolaylikla ayrilabilen. iki kas dokusu tabakasindan
ibarettir ve arkasinda da mesanenin kas dokusu olan detrusor bulunur

(29). Sekil.3'de Mesane, ureter ve uretra anatomisi gortulmektedir (28).
2.2.4. Uretra

Erkekte 20-21 cm uzunlugunda olup mesaneden eksternal
meatusa kadar uzanir. Prostatik. membrandz (ikisine birlikte posterior
uretra da denir) ve penil Uretra (anterior Uretra da denir) olmak Utzere Ug¢
bolime ayrilir. Penil Uretranin ise bulboz ve penduloz Uretra ve fossa
navikularis olmak Uzere (i¢ boliimi vardir. Uretranin dért dar ve ¢ genis
bdlgesi vardir. Dar bdlgeleri membrandz udretra. fossa navikularisin
baslangic ve bitis yerleri ve eksternal meatusdur. Genis bdlgeleri
prostatik Uretra. bulb6z Uretra ve fossa navikularisdir. Bayan uretrasi
ortalama 4 cm uzunlugunda olup klitorisin hemen altinda vulvaya agilir.

Vajenin 6n tarafinda simfizis pubisin altinda bulunur (30).
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2.3. Uriner Sistem Anomalileri

2.3.1. Tanim ve Siniflama

idrar yapimi ve atiimasiyla ilgili sistemlerin timine Uriner sistem
denir. Uriner sistem; bdbrekler, Ureterler, mesane ve iretradan olusur.
Tdm yenidogan anomalilerinin %17.3’UnU, yenidogan Olum sebeplerinin
%20’sini, tim gebeliklerin %0.65’ini Uriner sistem anomalileri(USA)
olusturur (31).

Bu defektlerin olusmasinda basta genetik faktorler, cevresel
nedenler (radyasyon) gelirken, anneye ait sebebler arasinda gebelikte
oligohidroamnioz, polihidroamnioz goérulmesi, buyuk plasenta varlgi,
organogenez doneminde alinan teratojenik ilaglar, hipoglisemi ataklari,
enfeksiyon (6zellikle kizamikgik) varligi suglanirken, fetuse ait ise fetal
zorlu dogum, asfiksi Oykisu, gobek arterinin tek olmasi, ailede
genitouriner sistem anomalilerinin siklikla gozlenmesi bu anomali
oraninin siklikla gériilme sebebleri arasinda sayilmistir. Uriner sistem
anomalilerinin bir bolima klinik dnem tagimayan minér anomalilerdir, bir
bdlimU ise ancak zamaninda cerrahi girisim gerektiren bozukluklardir
(30).

USA’leri gogunlukla sessiz seyirlidir (30). Baglangigta fizik
muayene ve idrar bulgulari normal olabilir ve ancak enfeksiyonun
eklenmesiyle sik tekrarlayan atesli donemlerde kendilerini belli ederler.
Cocuklarda tekrarlayan ateslerin en sik nedeni Ust solunum yolu
enfeksiyonlarindan sonra, idrar yollari enfeksiyonlari oldugu ve birgok
vakada da enfeksiyona zemin hazirlayan nedenin dogumsal anomali
oldugu unutulmamaldir. Anomali zamaninda taninip uygun tedavi
edilmediginde, karsimiza hasta gecikmis olarak bobrek yetersizligi

tablosu ile gelebilir (30).
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USA’leri cogunlukla su sekilde belirti verebilir;

1) idrar yollari obstruksiyon belirtileri,
2) Karinda kitle,

3)

4) Bobrek yetersizligi,

idrar yollari enfeksiyonu,

5) Sistemik belirtiler veya gastrointestinal ve sinir sistemiyle ilgili

yakinmalar.

Konjenital anomaliler, kalitsal hastaliklar ve bobrek damar hastaliklari en
sik rastlanan USA’lerini olusturan patolojik siniflandirmayi olusturur (32).
Uriner sistem hastaliklarinin konjenital anomalileri pratik yaklasim

acisindan;

1) Retansiyona yol acan bozukluklar,

2) Primer ve sekonder anuriye yol agan bozukluklar,

3) Bobreklerde buylimeye yol agan ve hematuriyle birlikte olan
bozukluklar,

4) Yalniz bébreklerde blytimeye yol agan bozukluklar, olmak tzere dort

ana grupta incelenebilir (32).

Yenidoganlarin % 99‘u ilk 48 saatte idrar yaparlar. idrar yapmadigi
kesin olarak bilinen g¢ocuk, primer anuri ve retansiyon yonunden
degerlendirilmelidir. Bu anomalilerin bircogunun tanisi dogum oncesi
yapilan ultrasonografi ile gdsterilebilir. intrauterin 20. haftada bakilan
ariner ultrasonografi ile Uriner sisteme ait anormallikler 6nceden
belirlenebilir. Uriner sistemin konjenital anomali siniflamasi Tablo 2 ve
Tablo 3’te, damarsal hastaliklari siniflamasi Tablo 4'de, kalitsal

hastaliklari siniflamasi Tablo 5’de gosterilmistir (32).
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Tablo.2. Aniiriye yol agan nedenlere gdre konjenital USA siniflamasi (32)

A.  RENAL

1. Primer
a) iki tarafli hipoplazi veya aplazi

b) iki tarafli multikistik bdbrek
2. Sekonder (anuri veya oliguri)

a) Bobregin perfizyon yetersizligi
b) Akut tibuler nekroz

c) Akut kortikal nekroz

d) Bébrek ven trombozu

€) Bbbregin parankimal hastaliklari

B. POSTRENAL (OBSTRUKTIF UROPATI)

a) iki tarafli Greter darligi

b) Norojen mesane

c) Ureterosel

d) Uretra darhig!

e) Divertikiller

f) Kapakgiklar

g) Veru montanum hipertrofisi

h) imperfore prepisyum
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Tablo.3. Renal bilyiime nedenlerine gére konjenital USA siniflamasi (32)

A. HEMATURI ILE BIRLIKTE
a) Bobrek ven trombozu

b) Bébrek arter trombozu
¢) Siddetli bobrek dilatasyonu

d) Perirenal hematom ve slrrenal hematom

B. HEMATURIYLE BIRLIKTE OLMAYAN
1. Tek tarafli

a) Dogumsal hidronefroz
b) Wilms timoru
c) Tek tarafli kistik hastalik

2. CGift tarafli
a) Infantil polikistik bdbrek
b) iki tarafli hidronefroz

c) iki tarafli Wilms timorQ

Tablo. 4. USA’de Bobrek damar hastaliklari siniflamasi (32)

1. Renal arterlerin tromboembolik hastaligi
2. Renal arterlerin atheroembolik hastalidi

3. Renal ven trombozu

4. Renal arter stenozu/iskemik renal hastalik

5. Arteriyolar nefroskleroz




Tablo. 5. Uriner sistemin kalitsal hastaliklari (32)

A. KISTIK BOBREK HASTALIKLARI

1.Polikistik bébrek
a) Infantil tip ( Potter tip 1)
b) Jivenil tip
c) Erigkin tip (Potter tip 3)

2. Meduller kistik hastaliklar
a) Meduller siinger bdbrek
b) Juvenil nefrondfitizi
c) Medilller kistik hastalik

3. Bobrekte displastik kistler
a) Multikistik displazi
b) Kortikal kistler
c) Dogumsal nefrotik sendrom

. DISPLASTIK BOBREK HASTALIKLARI

. Tek ve cift tarafli aplazi veya hipoplazi
. Displastik kistler
. Oligomeganefroni

WN -

. KALITSAL NEFRITLER

. Kalitsal nefrit (Alport sendromu)
. Tirnak patella sendromu
. Familyal hiperprolinemi

WN = 0O

. KALITSAL RENAL TUBULER HASTALIKLAR
. BOBREK iCi DEPOLANMASI OLAN KALITSAL METABOLIK HASTALIKLAR

m O

. Fabry hastahgi

. Refsum hastaligi

. Kalitsal amiloidoz

. Primer familyal amiloidoz

. Degisik depo hastaliklari ( Hurler, Niemann-Pick, metakromatik
Okodistrofi, glikojenoz tip 1, tip 2)

COarwWN -

F. URINER TASLAR ILE BIRLIKTE OLAN KALITSAL BOBREK HASTALIKLARI

1.Hiperoksalliri, ksantiniri, glisiniri, sistinGri
2.Purin metaboizmasi bozukluklari (Lesch-Nyhan sendromu)
3. Familyal hiperparatiroidi

G. BOBREGIN DIGER KALITSAL VE DOGUMSAL GELISME DEFEKTLERI

1.Kalitsal intestinal malabsorbsiyon ile birlikte nefropati
2.Lipodistrofi ile birlikte nefropati

3.0rak hucreli anemi ile birlikte nefropati

4.Bartter sendromu
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2.3.2. Uriner Sistem Anomalilerinde Tani Yontemleri

1) Oyki,
2
3

4) Laboratuar degerlendirme,

)
) Fizik muayene,
) Urogenital sistem muayenesi,
)
a) Hematolojik degerlendirme,
b) idrar incelemeleri ,
c) Direkt driner sistem grafisi (DUSG),
d) Ultrasonografi (USG),
e) intravendz Grografi (IVU),
f) Pyelografi,
g) Voiding sistouretrografi (VCUG),
h) Renal sintigrafi,
1) Renal anjiografi,

i) Komputerize tomografi (CT) (32).

2.3.3. Konjenital Kalp Hastaliklan ile iligkili Sik Gériilen Uriner

Sistem Anomalileri
2.3.3.1. iki Tarafli Agenezis

Literatirde yaklasik 400 vaka vardir. Erkek ¢ocuklarda daha sik
goralir. Cogunlukla cocuklar 6l dogar veya kisa surede Olurler.
Oligohidramnioz kuraldir. Dogumda Potter yizu (basik burun, kulaklar
daha 6nde ve asagida basa yapisiktir.) Adrenaller normaldir. Bu
hastalarda pulmoner hipoplazi gorulir. Hastalarin %43’inde inmemis

testis vardir
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2.3.3.2. Tek Tarafli Agenezis

Cogunlukla asemptomatiktir. Gorulme siklhigi 1/450-1000'dir.
Wolf kanalindan Ureter tomurcugunun gelismemesi veya gelisse bile
metanefroza farklilasmamasi sonucu olusur. Solda daha siktir. Erkek/kiz
orani 1.8/1 dir. Kesin tani Uriner ultrasonografi, sintigrafi ve tomografi ile
konur. Karsi bobrekte Ureteropelvik bilegske ve Ureterovezikal bileske
darligi, VUR olabilir. Tesadufen saptanir. Her iki cinste de genital
anomalilerin gorulme sansi fazladir. Adrenaller normaldir. Kargi taraf
bdbrekte enfeksiyon, hidronefroz ve tas sikligi artar. Bu defektle iligkili
anomaliler kardiyak, vertebral, kolon, anus, uzun kemikler, el ve genital

organlari ilgilendiren anomalilerdir (33).

2.3.3.3. Bobrek Hipoplazisi

Hipoplazi kuguk bobrek demektir. Fetal alkol sendromlu sut
cocuklarinda tek veya cift tarafll hipoplazi go6zlenmistir. Anne
karnindayken kokaine maruz kalan sut gocuklarinda bobrek anomalileri

bildirilmistir. Bu bobreklerin arterleri ve arteriyal dallari da kaguktur (33).

2.3.3.4. Gogul Bobrek

Ugtincli bir bébregin varligi ¢cok nadir gorilir. Ultrasonografi ile

erkenden tanisi konulabilir (33).
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2.3.3.5. Neonatal Hidronefroz

Hidronefroz, renal kalikslerin ve pelvisin idrar ile dolup
genislemesidir. Ureteropelvik bileske veya daha distalinde driner
sistemdeki obstriksiyonlara baghdir. Codu olguda hidronefroz
dogumdan kisa bir sure sonra kaybolur ancak yine de dogumdan bir
hafta sonra renal ultrasonografi ile tekrar degerlendiriimelidir.
Hidronefrozun devam ettigi cocuklar USG ve dinamik renal sintigrafi ile
takip edilmelidir (33).

2.3.3.6. Ureteropelvik Bileske Obstriiksiyonu

Hidronefroz nedenidir. Ureter normaldir. Ureteropelvik bileske
genigleyemeyen bir segment veya bir tag ile intrensek yolla veya
bdbregin altini besleyen bir polar arterin basisi ile ekstrensek yolla
obstriiksiyona ugrayabilir. Uriner ultrasonografi ve ileri tetkikleri
gerektirebilir (33).

2.3.3.7. Displazi ve Multikistik Bobrek

Yeni doganin multikistik bobregi siklikla tek taraflidir. Solda daha
fazla gorilir. Dizensiz lobllli kistik kitleler tasir. Ureter gogunlukla
yoktur veya atrofiktir. Tek bulgu b6égir bélgesindeki diizensiz kitledir. ileri
yaslarda agri, hipertansiyon ve hematuri olabilir. USG ile anne karinda
tani konabilir. Tedavi gerekmez. Multikistik bdbrege siklikla karsi taraf

bdbrek ve ureter anomalileri eslik eder (33).
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2.3.3.8. infantil Polikistik Bobrek Hastahg:

Nadir gorulen bir hastaliktir. Otozomal resesif gegiglidir. Yagsam

sureleri ¢ok kisadir. Diger organlarda kistler gértlmez (32).

2.3.3.9. Renal Fuzyon

Bobrek fuzyonu (birlesme) anomalisi 1/1000 oraninda goruldr.
En sik gorulen anomali atnali bobrektir; 1/400 oraninda ve erkeklerde

daha sik gorulur. Yaridan fazlasi asemptomatiktir (33).

2.3.3.10. Ektopik Bobrek

Ureter obstriiksiyonu veya enfeksiyon gelismedikce dogumsal
ektopik bobrek semptom vermeyebilir. Ektopik bébrek, bébregin olmasi
gereken lokalizasyonun disinda olmasidir. Pelvik ektopi, renal ektopi,

torasik ektopi ve kross ektopi gibi varyantlari vardir (33).

2.3.3.11. Rotasyon Anomalileri

Rotasyon anomalileri nadiren bdbrek hastaliklarina yol acar.
inkomplet (tam olmayan), asiri, ters sekilleri vardir. Uretero-pelvik
ttkanikhda neden olabilir. Renal damarlar ve pelvis anatomisinde

degisiklige neden olabilir (33).
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2.3.3.12. Meduller Siinger Bobrek

Distal toplayici tubullerin genislemesi ile karakterize dogumsal,
otozomal resesif bir hastaliktir. Siklikla ¢ift tarafli olup papillalarin timuna
tutar. Siklikla tabdllerin kistik genislemesi de mevcuttur. Tubullerde idrar
akiminin zorlasmasi sonucu ara sira tas ve enfeksiyon gorulur.
Enfeksiyon ve tas olusmussa bulgu verir. Ekskretuar Urogramlarla veya
kontrasli tomografilerle tani konur. Meduller singer bobreklerin tedavisi
yoktur (32).

2.3.3.13. Ureter Duplikasyonu

Ureterin en sik goriilen dogumsal anomalisidir ve otopsilerde
1/125 sikhikta gorilir. Uriner semptomlar sebebiyle VP cekilen
hastalarin %3’Unde karsilasilir. %40 cift taraflidir ve kadinlarda daha
siktir. Ust poll drene eden Ureter alt polli drene edene gére her zaman
trigonda asagiya ve mediale acilir. Renal pelvis bifid olabilir, Ust ve alt
polleri ayri ayri drene edip daha sonra tek Ureter olusturacak sekilde

birlesebilirler. Klinik problem idrar yolu enfeksiyonudur. (33).

2.3.3.14. Ektopik Ureter

Ektopik Ureter, embriyolojik gelisim malformasyonu olup,
Ureterin mesane boynu veya mesane disinda sonlanmasidir. Ureter
vesikula seminalis veya epididime acgilarak erkek ¢ocuklarda tekrarlayan
enfeksiyonlara, kiz c¢ocuklarda vajene veya uriner sfinkterin distaline

acilarak inkontinansa yol acgabilir (33).
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2.3.3.15. Ureterosel

Distal Ureterin mesaneye acildig! yerdeki kistik dilatasyonudur.
Kizlarda 4 kat siktir. Mesaneye idrar akimini guglestirdigi gibi,
mesaneden idrar ¢ikisina da engel olabilir. Gelisim kusuru olup, siklikla
cift toplayici-bosaltici sistemle birlikte gorllir. Rastlantisal olarak

saptanabilir (33).

2.3.3.16. Bob regin Vaskiler Anomalileri

Tek renal arter ve ven, aberan damar seklinde olabilir. Aberan
damarlar tikanikliga ve hidronefroza yol acabilir. Aksesuar damarlar,
multipl damarlanma, renal arter anevrizmasi, arteriyo-vendz fistuller

nadir gorulen damarsal anomalilerdir (32).
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2.4, Konjenital Kalp Hastaliklarinda Tani yontemleri

1) Oyka,
2
3

4) Laboratuar degerlendirme,

)
) Fizik muayene,
) Kalp-damar sistemi muayenesi,
)
a) Radyolojik degerlendirme,
b) Elektrokardiyografi,
c) Hematolojik veriler,
d) Ekokardiyografi,
e) Egzersiz testi,
f) Manyetik rezonans, bilgisayarli tomografi, radyonuklid ¢calisma,
g) Kardiyak kateterizasyon,
i. Anjiyokardiyografi,

ii. Girisimsel kateterizasyon (8).

2.4.1. Anjiyokardiyografi icin Majér Endikasyonlar

1) Ekokardiyografik degerlendirmenin tam yapilamadigi konjenital kalp
anomalilerinde tani amacl, kalp-damar anatomisinin veya sant
buyuklugunun cerrahi oncesi degerlendiriimesi,

2) Pulmoner vaskuler direncin olcimu ve vazodilatorlere yanitinin
degerlendiriimesi,

3) Konjenital kalp anomalilerinin cerrahi onarimi veya palyasyonu
sonrasi takip,

4) Kardiyomiyopati tanisi i¢cin miyokard Dbiyopsisi veya kalp
transplantasyonu sonrasi olugabilecek rejeksiyonu degerlendirme,

5) Girisimsel kardiyak kateterizasyon,

6) Elektrofizyolojik calisma veya transkateter ablasyonu (8).
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2.4.2. Anjiyokardiyografi ve Sinelirografi

Anjiyokardiyografi; periferik bir arter veya venden vyerlestirilen
kateterin kalp bosluklari ve aort kokune kadar ilerletilerek, kateter
icerisinden radyoopak madde verilerek, x-ray altinda arterlerin lGmen
anatomisinin radyografik olarak goruntilenmesi yontemidir (12,34).
Anjiokardiyografi ile aorta, koroner arterler, pulmoner venler, periferik
damarlar, kalp bosluklari incelenir, hemodinamik parametreler (basing,
kardiyak debi, oksimetri) hesaplanir (12). Artere perkitan girilmesini
saglayan retrograd sol ve sag anterograd kalp kateterizasyonunda
kullanilan teknik 1953 yilinda Seldinger tarafindan gelistirilmistir ). Acil
durumlar hari¢ hasta anjiyokardiyografi icin onceden hazirlanmaldir.
Hasta mutlaka bilgilendiriimis olmali; inme, miyokard enfarktlsu, 6lum
gibi major ve lokal vaskuler hasar, allerji, kanama, hematom gibi minér
komplikasyonlar acgiklanmali, tam ve eksiksiz olarak onay formu
alinmalhdir (12,34,35). Kalp kateterizasyon laboratuarina alinan hastanin
devamli elektrokardiyografi goruntilenmesi saglanmali, ven6z damar
yolu acgik olmahdir. Anjiyokardiyografi ve sol kalp kateterizasyonunda ilk
basamak kilavuz tellerin vasitasiyla kateterlerin ilerletilebilecegi bir
arteriyal damar yolu saglanmasidir. Anjiyokardiyografinin en sorunlu ve
agrih kismi arteriyal ponksiyon olup bazi hastalarda olusan agri vagal
reaksiyonlari tetiklemektedir. Bunu onlemek igin lokal anestezi yeterli
miktarda verilmeli, nazikge yapilmali ve agri hissi varsa ilave anestezi
vermekten gekinilmemelidir (12). Kateter girisi icin en ¢ok kullanilan arter
femoral arterdir. Anestezik madde uygulamasindan sonra inguinal
ligamentin 2-3 santimetre altindan, femoral nabzin alindigi yerden
Seldinger ignesi ile artere girilir. Dlz veya J uclu kilavuz tel damar iginde
abdominal aortaya gidecek kadar itilir ve igne cikarilir. Kilavuz telin
Uzerinden vaskuler kilif damara ilerletilir ve vaskiler kilif damara
yerlesince, vaskuler kilifin dilatatori ile kilavuz tel beraber cikarilir

(12,34,36). Kilif takildiktan sonra heparinli siviyla yikanmalidir.
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Vaskuler kilif yerine yerlestirildikten sonra kalici arteriyal yol elde edilmis
olur. Daha sonra verilen kontrast maddenin ardindan hedeflenen
goruntuler elde edilir.

Sineurografi ise; anjiokardiyografi iglemi esnasinda kateter
icerisinden radyoopak madde verilerek, x-ray altinda driner sistem
morfolojisinin  gorintulenebildigi, bdbregin perfizyon ve filtrasyon
fonksiyonlarinin degerlendirilebildigi goéruntuleme yontemidir.
intravaskiiler kontrast maddenin bdbreklerden ekskrasyonu siirecinde
alinan seri grafilerle de sineurografik goruntuler elde edilir. Nefrogram
fazinin tam olusabilmesi verilen kontrast maddenin yogdunluguna,

glomertiler filtrasyon hizina ve ¢ekim suresine baglidir. Sinelrografi ile;

1) Bbbrek taglari,

2) Hidronefroz ve hidrolreteronefroz,
3
4

5) Uriner sistem anomalileri,

)
)
) Uretero pelvik veya Uretero vezikal bileske obstriiksiyonlari,
) Mesane polipleri veya ureterosel,

)

6) Duplikasyon anomalileri goruntulenebilir (37).

Sineurografi, intravendz urografi benzeri bir islem oldugu igin,
onceden bagirsak temizligi gerektirmesi, glomeruler filtrasyon ve
konsantrasyon yetersizliklerinde goruntu kalitesinin azalmasi ve hastanin
radyasyona maruz kalma riski gibi olumsuzluklari vardir.

Bu goruntileme yonteminin en Onemli faydasi, kardiyak
problemleri nedeniyle anjikardiyografisi yapilan hastalardan iglem
esnasinda elde edilebilen UGrografik goruntiler, bu hastalarin kardiyak
hastaliklarina eglik eden ancak sessiz seyreden, Uriner sistem
anomalilerinin erkenden tespit edilmesine olanak saglamaktadir. Bu

yuzden sineurografi bu yonuyle pek degerli bir veri haline gelmektedir.
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3. GEREG VE YONTEM

Bu calisma; Gaziantep Universitesi Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dalinda, 25.10.2011 tarihli ve 10-2011/199 nolu etik kurulu karari ile,
Cocuk kardiyolojisi klinigimizde Ocak 2006-Haziran 2011 tarihleri
arasinda yapilmis olan anjiyokardiyografilerin tamaminin sinelrografik
gérintilerinin degerlendirilerek, KKH’larina eslik eden USA sikhgi ve
Ozelliklerini  saptayabilmek amaciyla, sinelurografik c¢alismalarin

retrospektif incelenmesine dayanilarak yapildi.

Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda vyapilmis olan 2019
anjiyokardiyografi calismasindan elde edilen sineurografik olgu
gérintileri calismamiza dahil edildi. Uriner sistem anomalisi tespit edilen
olgular tekrar degerlendirilerek, Uriner sistem ultrasonografisi yapildi.
Sineurografik goruntulerle ultrasonografik degerlendirmeler
kargilagtirilarak  sineurografik degerlendirmelerin  dogruluk  duzeyi
belirlendi. KKH’lig1 bulunan hastalar anjiyokardiografisi yapilan hastalarin
tumU icinden secildi, KKHI§i bulunmayan hastalar ¢alismaya dahil
edilmedi.

KKH’lari USA’nin eslik ettigi ve USA’dan bagimsiz gruplar olarak
ayrildi. Ayrilan bu gruplar da kendi i¢erisinde siyanotik ve asiyonotik KKH
siniflandirmasina gore siniflandirildi. Gruplarin yas, cinsiyet ve agirliklari
degerlendirilerek bu kriterlerin siyanotik KKH’lar1 Uzerine olan etKkisi

istatistiksel olarak degerlendirildi.
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3.1. istatistiksel Yontem

Surekli degiskenlerin normal dagilima uygunluk kontrolinde
Kolmogorov Smirnov testi kullaniimistir. Normal dagihima sahip
degiskenlerin 2 bagimsiz grup karsilastirimasinda Student t testi, normal
dagilima sahip olmayan degiskenler icin Mann Whitney U Testi
kullaniimigtir. Kategorik degiskenler arasindaki iligki ki-kare analizi ile
test edilmigtir. Tanitici istatistik olarak frekans, ylzde ve
ortalamazstandart sapma degerleri verilmistir. istatistiksel analizler icin
SPSS for Windows version 11,5 paket programi kullaniimis ve P<0.05

istatistiksel olarak anlamli kabul edilmigtir.
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4. BULGULAR

Gaziantep Universitesi Cocuk Kardiyoloji bdlimiinde yapilan
anjiyokardiyografi ile kalp-damar anatomisi degerlendirilerek acil veya
elektif girisimsel tedavi uygulanmakta, medikal veya cerrahi tedavi karari

verilmektedir. Anjiyografik girisimlerin dagilimi Tablo 6’da gdsterilmistir.

Tablo 6. Anjiyografik girisimlerin dagilimi

Tanisal kalp kateterizasyonu

Pulmoner balon valviloplasti

Aortik balon valviloplasti

Gecici pacemaker takilmasi
Perikardiyosentez

Atriyal septostomi

Transvendz pil takilmasi

Koarktasyon anjiyoplastisi

Patent duktus arteriyozus kapatiimasi
Major aortapulmoner kollateral oklizyonu
Atriyal septal defekt kapatiimasi

Koroner fistul oklizyonu

intrakardiyak defibrilatdr takilmasi
Ventrikller septal defekt kapatiimasi
Aort koarktasyon stenti

Mitral balon valviloplasti

Duktal stent takilmasi

Periferik pulmoner stenoz balon anjiyoplastisi

Calismamizda anjiyokardiyografi yapilan 2019 hastanin 1844’Gnde
KKH’hg1 tespit edildi. Hastalarin 1536’s1 (%76) asiyanotik 308’i (%15.3)
siyanotik KKH’igina sahipken, 1751 (%8.7) ise degisik kardiyak
nedenlerle anjiyokardiyografisi yapilan hastalardan olustu. KKH’li§1 tesbit
edilen hastalarin 885'ini (%48) erkek, 959unu (%52) kiz hastalar
olusturdu. Calisma grubumuzda yer alan KKH’lari siniflamasi Tablo 7’de,

KKH’larinin cinsiyet dagilimi Tablo 8’de gosterilmistir.
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Tablo 7. Calisma grubumuzda yer alan KKH’larinin dagilimi

Sayi KKH gérilme orani (%)
Asiyanotik KKH 1536 76
Siyanotik KKH 308 15.3
Diger kalp hastaliklari 175 8.7
Toplam hasta sayisi 2019 100

Tablo 8. Calisma grubumuzda yer alan KKH’larinin Uriner anomali ve cinsiyet dagilimi

Konjenital kalp hastaligi mevcut
USA yok USA var Toplam
Kiz hasta sayisi 941 18 959
Kiz hasta orani (%) 52 47,4 52
Erkek hasta sayisi 865 20 885
Erkek hasta orani (%) 48 52,6 48
Toplam hasta sayisi 1806 38 1844

1844 KKH'nin incelenen sinelrografik goruntulerinin 38’inde (%2)
USA tesbit edildi. USA bulunan 38 hastanin 32’sinde (%84.2) asiyanotik,
6’sinda (%15.8) siyanotik KKH’lig1 tesbit edildi. 38 hastanin 20’si (%52.6)
erkek, 18'i (%47.4) kiz hastalardan olustu. Tablo 9'da USA’nin eslik ettigi
KKH’larinin siniflamasi, Tablo 10°’da USA bulunan hastalarin cinsiyet
dagihmi gosterilmistir.

Bu 38 olgu incelendiginde; olgularin 17°sinde (%44.7) pelvikalisiyel
dilatasyon goriildii ve bu oran olgu sayisina gére en fazla gdzlenen USA
olarak kaydedildi. Pelvikalisiyel dilatasyon nedenleri arasinda 3 hastada
ureteropelvik darlik, 3 hastada sag bobrek agenezisi, 1 hastada sol
bdbrek agenezisi, 1 hastada atnali bdbrek, 1 hastada sol bdbrekte
kortikal hasara bagli sizme fonksiyonlarinda azalma, 1 hastada sag ve
sol bobrekte kortikal hasara bagli sizme fonksiyonlarinda azalma, 1

hastada sol bobrekte multipl tag, 1 hastada kronik bobrek yetmezligi, 1
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hastada sagd ureterde parsiyel obstriksiyon, 1 hastada pitotik sag
bdbrek, 3 hastada ise nonobsturlktif staza bagh pelvikalisiyel dilatasyon
tesbit edildi. Tablo 11’de calisma grubumuzda yer alan USA dagilimi ve
oranlari, Tablo 12°’de pelvikalisiyel dilatasyon nedenleri, Resim 1,2,3,4'de

ise USA’lerine ait 6rnek sinetrografik gérintiler verilmistir.

Resim 1. Sag bobrekte pelvikalisiyel dilatasyon ~ Resim 2. Sag bobrekte agenezi

Resim 3. Sol bébrekte cift toplayici sistem Resim 4. Sol bébrekte agenezi
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USA bulunan hastalara eslik eden KKH’lari dagihimina
bakildiginda ise VSD’li hasta sayisi 8 (%21) olup, VSD bu eslik eden ikKi
grup hastaligin kardiyak sebebleri arasinda ilk sirayi aldi. Tablo 13'de
galisma grubumuzda vyer alan USA'lerine eslik eden KKH’lari

gOsterilmisgtir.

Tablo 9. Calisma grubumuzda yer alan USA’lerine eslik eden KKH ‘lari siniflamasi

Total oran | USA’nin eslik ettigi
Sayi (%) KKH orani (%)
USA mevcut asiyanotik KKH 32 1.7 84.2
USA mevcut siyanotik KKH 6 0,3 15.8
USAnin eglik ettigi toplam KKH 38 2.1 100

Tablo 10. Calisma grubumuzda yer alan USA’lerinde KKH'lar1 ve cinsiyet dagilimi

USA’lerine eslik eden KKH'lari

Asiyanotik Siyanotik Toplam
Kiz hasta sayisi 17 1 18
Kiz hasta orani (%) 53.1 16.7 47.4
Erkek hasta sayisi 15 5 20
Erkek hasta orani (%) 46.9 83.3 52.6
Toplam hasta sayisi 32 6 38
Toplam hasta orani 100 100 100
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Tablo 11. Calisma grubumuzda yer alan USA’li hastalarin dagilimi

Uriner sistem anomalileri Hasta sayisi (n) %

Pelvikalisiyel dilatasyon 17 44.7
Cift toplayici sistem 7 18,5
Ureteropelvik darlik 4 10.5
Atnali bébrek 4 10.5
Rotasyon anomalisi 3 7.9
Kronik bébrek yetmezligi 2 5.3
Bdbrek agenezisi 1 2.6
Toplam 38 100

Tablo 12. Calisma grubumuzda yer alan USA’lerinde pelvikalisiyel dilatasyon nedenleri

Konjenital Kalp Hastaligi Hasta sayisi (n) %

Bobrek agenezisi (sagd/sol) 4 23.5
Ureteropelvik darlik 3 17.6
Nonobstriktif staz 3 17.6
Kortikal hasara bagh fonksiyon azhgi 2 11.8
Atnali bébrek 1 5.9
Bobrek tasi 1 5.9
Kronik bobrek yetmezlIigi 1 5.9
Ureteral darlik 1 5.9

Pitotik bobrek 1 5.9

Toplam 17 100




Tablo 13. Calisma grubumuzda yer alan USA’lerine eslik eden KKH'lari dagilimi

Konjenital Kalp Hastalgi Hasta sayisi (n) %

Ventrikiler Septal Defekt 8 21

Fallot Tetralojisi 5 13,1
Patent Duktus Arteriosus 4 10,5
Atrial Septal Defekt 3 7,9
Aort koarktasyonu+ PDA 4 10.5
Aort yetmezligi 3 7.9
Aort Koarktasyonu 2 5.3
Aort Stenozu 2 53
Pulmoner stenoz 3 7.9
VSD+ASD+PDA 2 5.3
Tek ventrikul 2 5.3
Toplam 38 100

USA'nin eslik ettigi KKH'larinin asiyanotik ve siyanotik olarak
ortaya c¢lkmasina hastalarin yas, cinsiyet ve agirliklarinin etkisinin
degerlendirildigi istatistiksel p degerleri; yas igin p=0.245, cinsiyet igin
p=0.184, agirlik icin p=0.126 bulundu; bu U¢ verinin timunde p>0.05
oldugu igin hastalarin yas, cinsiyet ve agirliklarinin USA’lerinde siyanotik

KKH’larinin olugmasindaki etkisi istatistiksel olarak anlamli gorulmedi.

Yine USA'nin eslik ettigi ve etmedigi KKH'larinin karsilastirildig;
hastalarin yas, cinsiyet ve agirliklarinin siyanotik KKH’larinin ortaya
¢clkmasina olan etkisinin degerlendirildigi 2. istatistiksel p degerleri; yas
icin p=0.107, cinsiyet i¢in p=0.570, agirlik icin p=0.349 olarak tesbit
edildi. Bu karsilastirmada da bu g verinin p degerleri p>0.05 oldugu igin
calisma grubumuzda USAnin eslik ettigi ve etmedigi KKHlarinin
siyanotik KKH’larinin olarak ortaya ¢ikmasindaki etkisi istatistiksel olarak

anlaml gorulmedi.
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Tablo 14. USA'nin eslik ettigi KKH’larinda yas ve agirlik istatistikleri

USA’nin eslik ettigi KKH Sayi (n) |Ortalama deger [Std. Deviation P

Yas

Asiyanotik 32 6.5247 4.20091 0.245
Siyanotik 6 4.4167 4.68893

Agirhk

Asiyanotik 32 20.3750 13.02692 0.126
Siyanotik 6 12.3667 7.92885

Tablo 15. USA'li ve USA bulunmayan KKH’larinda yas ve agdirlik istatistikleri

Konjenital kalp hastalig meveut Sayi (n) [Ortalama deger [ Std. Deviation P
Yas

USA yok 1797 5.3151 4.85865 0,107
USA var 38 6.1919 4.28530

Agirhk

USA yok 1775 17.7887 12.83071 0,349
USA var 38 19.1105 12.62676
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5. TARTISMA

KKH’larina eslik eden non kardiyak hastaliklar sik gorulmekle
birlikte, bu grup igerisinde yer alan USA’li hastalarin orani oldukga
onemli bir yere sahiptir (38).

Bobrek ve uriner sisteme ait anomaliler toplumda %3-11, KKH’lari
gorulme sikhgi ise %0.6-1 oraninda degismektedir (39,40).

iki hastaligin birlikte gérildiigii  hastalarin oranlari literatir
¢alismalari incelendiginde degisik oranlarda bildiriimektedir. Bu oran
otopsi sonuglarinda %3.8-15, klinik degerlendirmelerde ise %2-20
civarinda goérulmektedir (38). Tarama yontemleri, calismaya alinan hasta
sayisi, ayrica KKH’lari ile birlikteligi iyi bilinen kromozomal anomalili
hastalarin ve bilinen sendromlu hastalarin degderlendirmeye alinmasi
veya bu hastalarin diglanmasi da bu oranlari etkilemektedir.

Yapilan bir calismada anjiokardiyografisi yapilmis 434 olgunun
sineurogramlari incelenmig ve bu olgularin 70’inde (%16.1) klinik olarak
bulgu vermeyen USA oldudu; ve en sik USA’nin de %47.1 oranla
pelvikalisiyel dilatasyon oldugu, tespit edilmigstir (41).

Bagka bir calismada anjiokardiyografi islemi sirasinda yapilan
sinedrografi ile 260 olgunun %7,7’sinde USA’si saptanmistir. Ayni
¢alismada daha 6nce anjiyokardiyografisi yapilan, ancak sineurografisi
yapiimayan 21 bebegin otopsi incelemesinde ise USA orani %29 olarak
rapor edilmistir. Bu ¢alisma da en sik USA’si bulunan hasta grubunu
atriyal septal defekti olan hastalar olustururken; USA'nin eslik ettigi diger
KKH’lari ventrikuler septal defekt ve Fallot tetralojisi olmustur (42).

680 hastanin sineirografileri incelenerek 49'unda (%7,2) USA
tespit edilen baska bir ¢calismada ise USA’nin siklikla eslik ettigi KKH’lari
ventrikller septal defekt, pulmoner stenoz ve Fallot tetralojisi olarak
bildirilmistir. Ayni  galisma, sinelrografinin sessiz giden USA'yi

saptamada %44,9 oraninda etkinligi oldugunu rapor etmigtir (42).
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Benzer ¢alismalarin yapildigi diger ¢alismalarin sonuglari da soyle
olmustur; 115 sinelrografik inceleme yapilan hastalarin olusturdugu bir
calismada, hastalarin 104’Gnde optimal goruntileme yapilmig, 17
hastada (%16,3) USA’si saptandidi bildirilmistir (43).

184 olgunun anjiyokardiyografi sonrasi alinan sineurografik
inceleme kayitlarinin degerlendirildigi bagka bir galismada, 184 hastanin
62’sinin (%33,7) goruntl kalitesi, gaz, fekalom ve zayif opasifikasyon
nedeni ile degerlendirme yapmak i¢in uygun bulunmamig; bu 62 olgunun
sonradan vyapilan incelemesi ile iki kiside USA saptandi§i rapor
edilmistir. Bu calisma da toplam 17 olguda (%10,2) USA saptanmis ve
bu anomaliler eszamanli yapilan renal ultrasonografik incelemelerle de
dogrulanmistir; incelemeyi yapan yazarlar, yuksek riskli hasta grubunda
renal ultrasonografi dnermiglerdir (44).

KKH tanisi almis 109 olguya renal ultrasonografik incelemenin
yapildi§i degisik bir calismada ise olgularin %11,9’'unda eslik eden USA
(hidronefroz, duplikasyon, ektopi, agenezi ve displazi) saptanmistir. Bu
¢alismada beraberinde ekstrakardiyak anomalilerin eslik ettigi hastalarda
daha sik oranda (%36.6) USA saptanirken; izole KKH olan grupta USA
orani %4.7 olarak tespit edilmistir (45).

Bu verilerden yola ¢ikarak, Ozellikle eslik eden ekstrakardiyak
anomalileri de olan KKH’li c¢ocuklarda renal ultrasonografik tarama
yapilmasi O6nerilmigtir. Genis bir otopsi serisinde KKH’li g¢ocuklarin
%25’'inde eslik eden bdbrek ve Uriner sistem anomalisi saptandigi
bildirilmektedir. Ulkemizden bildirilen bir otopsi serisinde ise KKHlii
bulunan gocuklarda eslik eden genitolriner sistem anomali sikligi %15,1
olarak bildirilmistir (46).
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Bizim olgularimiz incelendiginde 2019 olgunun timudnde uriner
sistem anomalisi agisindan retrospektif degerlendirme yapildi. Bu hasta
populasyonu benzer calismalarla kiyaslandiginda, c¢alismaya alinan
hasta sayisinin yogunlugu nedeniyle Onemli verilere ulagsmamizi
saglayacak bir ¢alisma olarak degerlendirilebilir, bu durum galismamiza
avantaj saglamaktadir.

Literatirdeki KKH’larina eslik eden USA orani le
kargilagtiriidiginda, bizim calismada USA orani alt sinira yakin bir
oranda (%2) goéruldu. Bu oran objektif verilerin gergekgi bir sonucu olarak
gérilebilir; ya da sinelrografinin yapilan anjiokardiografik c¢alismada,
primer olarak dusunulmemesi, hastanin radyasyona maruziyetini
minimalize edebilmek amaciyla kisa sureli ve ¢ok hizli yapiliyor olmasi
bu sonucu dogurmus olabilir. Ayrica sineurografik goruntulerin bazi
hastalar da suboptimal olarak degerlendiriimesi, sineurografik
goruntulerin ileri tetkiklerle degerlendiriimemis olmasi bu sonuca katki

saglamis olabilir.

Calismamizda USA saptanan hastalara eslik eden KKH’lari
oraninin buyldk ¢ogunlugunu soldan-saga santh hastalar olusturdu (en
fazla VSD %21.9) USA olgularinin dagiimina bakildiginda pelvikalisiyel
dilatasyon %44.7 ile ilk sirada yer aldi, bu oranlar benzer g¢alismalara
parelellik gosterdi. Sinelrografide USA saptanan 38 hastanin hepsinin
pediatrik nefroloji boélumuandeki takip dosyalarina ulasildi, tetkikleri
incelendi, ayrica ulagilabilen 15 hastaya tekrar Griner USG yapildi 4’Gnde
yanlis pozitif sonu¢ alindi. Uriner USG ile dogrulanan USA’li hasta
oranlari %73.3 olarak bulundu. Sineurografik goéruntiler ve Uriner USG
arasindaki bu yUksek uyum orani benzer c¢aligmalara paralellik
gostermesine ragmen, calismamizda uriner USG ile sineurografik veri
sonuglari daha yuksek oranda uyumlu goruldid. Bu durum klinisyenin

tecribesine bagli bir sonug¢ olarak degerlendirilebilir; ya da driner
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USG'nin sinelirografi ile USA tespit edilen tim hastalara yapiimamis

olmasi bu oranin yluksek goértlmesinin sebebi sayilabilir.

Calismanin retrospektif olarak yapilmis olmasi, hastalarin timune
ulasiimasini guglestirmistir. Bu yuzden sineurografide tespit edilen tim
USA'li hastalara Uriner USG yapilmasina olanak saglanamadi, hatta
daha ileri tetkiklerle karsilagtirilarak caligmanin yorumlanamamasi;
calismamizin eksik yonleri olarak degerlendirilebilir. Calismanin tumu ele
alindiginda KKH'larinin bir goguna USA’nin eslik edebilecedi ve bu
anomalilerin  tesbitinde sinelrografinin anjiyokardiyografi sirasinda
yapilmasinin, bu hastalarin hastaliklarinin erkenden tespit edilmesine
katkida bulunabilecegi fikrine isik tutmaktadir. Bu nedenle bu yontemin

kullanilmasi gerektigini dugunmekteyiz.

Anjiyokardiyografi islemiyle ayni anda sinelrografik kayitlarin
alinmasi hastanenin is yukunu azaltacak, ekonomiye katki saglayacaktir.
En oOnemlisi de islem sonrasi takibi guc¢ hastalara, sinedrografi bu
hastalarin tedavilerine erkenden baglanmasina olanak saglayacak
bilgileri klinisyene hizli bir gekilde sunan Onemli bir kaynak haline
gelmektedir. Bu agidan hastalar i¢in bu islemin dnemi agikga ortadadir.
Sinedrografinin daha ileri radyolojik tetkiklerle desteklenerek, KKH’larina
eslik eden USA’lerini ortaya ¢ikarmadaki yerini ve etkinligini belirleyecek

degisik calismalar, arzulanan bu hedefi ileriye tasiyacaktir.
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6. SONUGLAR VE ONERILER

1. Calisma 2019 anjiokardiyografisi yapilan olgunun sinetrografik

goruntulerinin degerlendiriimesi esasina gore yapildi.

2. Calismaya alinan 2019 olgunun 1844’unde KKH’ligi tesbit edildi. Bu
olgularin 1536’sinda (%76) asiyanotik KKHligi, 308’inde (%15.3)
siyanotik KKH’ligi tesbit edilirken, 1751 (%8.7) degisik kardiyak

nedenlerle anjiokardiyografisi yapilan olgulardan olustu.

3. KKHhgi tesbit edilen olgularin %52’si (959) erkek, %48’i (885)
kizlardan olusmaktadir.

4. KKH'h@i tesbit edilen olgularin tani yasi ortalamasi 5.3+0.8 yil olarak

bulundu.

5. KKH’h@1 bulunan 1844 olgunun 38’inde (%2) USA tesbit edildi.

6. USA tesbit edilen 38 olgunun, 32’'sinde (%84.2) asiyanotik, 6’sinda
(%15.8) siyanotik KKH’ligi birlikte goraldu.

7. USA tesbit edilen olgularin %52.6’s1 (20) erkek, %47.4’G (18)

kizlardan olugmaktadir.

8. USA tesbit edilen olgularin tani yasi ortalamasi 4.2+0.4 yil olarak

bulundu.

9. USA bulunan olgularin 17’sinde (%44.7) pelvikalisiyel dilatasyon
tesbit edildi ve bu patoloji KKH'larina eslik eden USA’leri arasinda ilk

sirada yer aldi.
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10. USA ve KKH'larinin birlikte bulundugu olgularda, VSD’li hasta sayisi
8 (%21) olup, VSD bu eslik eden iki grup hastaligin kardiyak sebebleri

arasinda ilk sirada yer aldi.

11. Calismanin tim{ ele alindiginda KKH'larinin bir goguna USA’nin
eslik edebilecegi gorilmektedir. Bu nedenle anjiokardiyografi esnasinda
yapilacak sineurografik calismalarla bu grup hastalarin erkenden tesbit
edilme olanagi saglanabilir. Sineurografik c¢aligmalarin bu yonuyle
hastalara sagladigi katki ortadadir ve bu yontemin degerlendiriimesi

gerektigi gortulmektedir.
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