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OZET

Kardiyak rahatsizliklar ¢ocukluk doneminde sik rastlanilan, yiiksek oranda
morbidite ve mortaliteye neden olan hastaliklardir. Bu nedenle kalp hastaligi olan
cocuklarin siklikla yogun bakimda takip ve tedavileri gerekebilmektedir.

Bu amagla hastanemiz ¢ocuk yogun bakim ftinitesine Ocak 2009-Aralik 2011
tarihleri arasinda yatan konjenital ve akkiz kalp hastaligina sahip ¢ocuklarin demografik
ozellikleri, progresleri, eslik eden diger hastaliklar1 ve prognoza etki eden risk
faktorlerinin saptanmasi planlandi. Yerel etik kurul onay1 alindiktan sonra hastalarin
dosyalar1 taranarak sosyodemografik ozellikleri, basvuru sikayetleri, fizik muayene
bulgulari, laboratuar sonuglari, ekokardiyografi sonuclari, kan kiiltiirlerinde tireyen
mikroorganizmalar, mekanik ventilatore baglanip baglanmama durumlari, aldiklari
tedaviler ve tedavi sonrasinda hastalarin prognozlari kaydedildi. Bu sayede yatan
hastalarin sonuglar1 ve prognoza etki eden faktdrlerin belirlenmesi amaglandi.

Hastalar ekokardiyografi sonuglarina gore asiyanotik konjenital kalp hastaligi,
siyanotik konjenital kalp hastaligi, kardiyomiyopatiler ve enfektif kalp hastaligi olarak
gruplandirildilar.

Calismada toplam 65 hastanin dosyasi retrospektif olarak incelendi; hastalarin %
50’nin ki1z, % 49’nun erkek, % 78’nin 5 yas ve alt1 olup yogun bakimda ortalama kalig
stirelerinin 11,2 giin (1-65giin) oldugu saptandi. Konjenital kalp hastaligi olan hastalarin
annelerinin % 44’niin 30 yas ve lizeri, % 57 anne baba arasinda akrabalik olup % 50’nin
ilgede, % 49’nun ilde ikamet ettikleri goriildii.

Hastalarin bagvuru sikayetleri % 44’niin morarma ve nefes darlig, % 38’nin
ates, % 18’nin Oksiiriik oldugu tespit edildi. Hastalarin vital bulgularinda ise % 20°nin
38 °C ve iizeri atesi oldugu, % 76,9°nun yaslarina gore tasikardik, % 47’nin takipneik, 1
hastanin ise yiizeyel soludugu belirlendi. Hastalarin % 23’niin kilosunun, % 18,5’nun
boyunun, % 24 niin bas ¢evresinin 3 persentil altinda oldugu goriildii. Kilosu 3 persentil
altinda olanlarin % 33’niin hayatin1 kaybettigi belirlendi.

Hastalarin % 32’nin mekanik ventilatdre baglandigi, ortalama 4 giin (0,1-28
giin) mekanik ventilatérde kaldig1 ve bunlarin da % 76 nin eksitus oldugu goriildi. Kan
kiiltiirlerinde Metisilin Rezistan Staphylococcus epidermidis, Acinetobacter baumanni,

Candida sapprofiticus tiredigi tespit edildi.



Eksitus olan hastalarin tanilar1t AVSD, DKMP, BAT, TOF, Miyokardit, bunlarin
komplikasyonu olan PHT, KKY, enfektif endokardit ve eslik eden diger defektler
(VSD, ASD, ritm bozukluklari) oldugu goriildii. Bu hastalarin yas ortalamasi 4,7 ay
(1,5-48 ay) olup ortalama 11,05 giin (1-30 giin) yogun bakimda kaldiklar1 belirlendi.

Sonug olarak hastalarda prognoza etki eden faktdrlerin hastaligin adi (AVSD,
DKMP), ciddiyeti, baska ek hastaliklarin varligi (Down sendromu, serebral palsi),
mekanik ventilatére baglanma, kullanilan ilaglar (pozitif inotropik ajanlar, ditiretikler)
oldugu tespit edildi. Calismamizda enfeksiyon, kilonun ii¢ persentil alti olmasi ve
prognoz arasinda anlamli bir iligski saptanamadi. Cesitli nedenler neticesinde (ge¢ tani
konulmasi, altta yatan kalp hastaligina sekonder komplikasyonlarin gelismesi, araya
giren enfeksiyonlar, hastalarin tarti aliminin yetersiz olmasi, sosyoekonomik durum,
cocuk kalp cerrahi sayisinin yetersizligi) cerrahi miidahale gecikmesinin hastalarda

mortalite diizeylerini arttirdig1 diistintildi.

Anahtar kelimeler: Pediatri yogun bakim tiniteleri, konjenital kalp hastaliklar1
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ABSTRACT

Cardiac diseases common in childhood cause a high rate of morbidity and
mortality. For this reason, children with heart disease may need to be treated at the
intensive care unit very often.

For this purpose, demographic characteristics, progression, accompanied
diseases and determining risk factors affecting the prognosis of children with congenital
and acquired heart disease was planned in our pediatric intensive care unit between
January 2009 and December 2011. After approval by the local ethics committee, socio-
demographic characteristics, symptoms, physical examination findings, laboratory
results, the results of echocardiography, isolated pathogens in blood cultures,
mechanical ventilation connection status, their treatment, and prognosis of the patients
after treatment were recorded by reviewing the files of all patients. In this way, the
results of hospitalized patients and to determine the factors that affect prognosis were
aimed.

According to the results of echocardiography, patients were grouped into
acyanotic congenital heart disease, cyanotic congenital heart disease, cardiomyopathies
and infective heart disease.

A total of 65 patients were retrospectively evaluated; it is experienced that 50%
of patients are female, 49% of patients are male, 78% of patients are age of 5 and under,
thus the mean length of stay in intensive care unit is 11.2 days (1-65 days).

Patients with congenital heart disease have the following characteristics: 44% of
the mothers are aged 30 years and over, 57% of parents have relationship and 50% of
patients live in a city centre and 49% of them are in province.

It is found in patients with complaints that 44% of the have shortness of breath
and bruising, thus 38% of them have fever, 18% of them have cough. In the patients'
vital findings, 20% of them have 38 °C and above fever, 76.9% of them are tachycardia
according to age, 47% of them are takipneik and one patient inhales is superficial. 23%
of the patients by weight, 18.5% of them by length and 24% of them by head
circumference are found to be below the third percentile. 33% of the patients with under
the third percentile by weight are died.

32% of patients are connected to mechanical ventilation and remained an

average of 4 days (0.1 to 28 days) of mechanically ventilated, thus 76% of them are
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died. In blood cultures, Methicillin-Resistant Staphylococcus epidermidis,
Acinetobacter baumanni and Candida sapprofiticus are determined.

Diagnosis of patients who died are observed as; AVSD, DCMP, TAG, TOF,
myocarditis, complications of them PHT, heart failure, infective endocarditis, and other
accompanying defects (VSD, ASD, rhythm disorders). The mean age of these patients
are 4.7 months (range 1.5 to 48 months) and they stayed average of 11.05 days (1-30
days) in the intensive care unit.

As a result, the factors affecting the prognosis are detected as: the disease name
(AVSD, DCMP), the severity, the presence of any additional diseases (Down syndrome,
cerebral palsy), mechanical ventilation connection and drugs (positive inotropic agents,
diuretics). In our study, it is found that there is no significant correlation for infection,
weight under three percentile and prognosis. Delaying surgery as a result of a variety of
reasons (late diagnosis, the development of secondary complications of underlying heart
disease, intercurrent infections, patients with inadequate weight gain, socioeconomic
status, number of children's heart surgery inadequency), increases the levels of mortality

in patients.
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1.GIRIS VE AMAC

Cocuk yogun bakim iiniteleri lilkemizde yeni kurulmaya baslanmis, deneyimli
personel ve gelismis ekipmanlart ile kritik hastalarin izlendigi birimlerdir (1). Gelismis
iilkelerde ¢ocuk yogun bakimlar ile ilgili bir ¢ok veri ve bilgi bulunmasina karsin bu
oran gelismekte olan iilkelerde azdir (2). Cocukluk c¢aginda sik karsilasilan, yogun
bakimda takip gerektiren, mortalite ve morbiditeye neden olan hastaliklarin basinda
gelen kalp hastaliklari eriskinlerden farkli klinik bulgularla ortaya ¢ikabildikleri igin
erken tani1 konulup tedaviye baslanmasi ¢ok 6nemlidir (3). Kalp hastaliklarinda klinigin
cocuklarda daha ciddi ve ani baslamasi, yakin monitdrizasyon gereksinimi nedeniyle bu
hastaliklar siklikla yogun bakimlarda takip ve tedavi edilmektedir.

Kalp hastaliklar1 igerisinde siklikla karsilasilan konjenital kalp hastaliklari
(KKH) kardiyovaskiiler sistemdeki dogustan veya daha sonra fark edilen yapisal ya da
fonksiyonel anomalileri igermektedir (4,5). KKH’lar1 tiim canli dogumlarin % 0,7-0,9’u
arasinda gortlmektedir (6). Son yillarda palyatif ve diizeltici cerrahideki gelismelerle
eriskin ¢aga ulasan vaka sayist dramatik olarak artmistir. Buna ragmen, dogumsal kalp
hastaliklar1 dogumsal malformasyonlara bagli 6liimler icinde en basta yer almaktadir
(7). En sik goriillen dogumsal kalp anomalisi ventrikiiler septal defekttir (8). Bunu
azalan siklikla atriyal septal defekt (ASD), PDA, Fallot tetralojisi (TOF), pulmoner
valvuler stenoz (PS), biiyiik arterlerin transpozisyonu (BAT), aort koarktasyonu (AK)
ve atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD) izlemektedir (7).

Siklikla karsilagilan ve prognozu kotii seyredebilen bu hastaliklarda hastaligin
adinin  konulup, ciddiyetin belirlenmesi ve erken donemde cerrahi ya da tibbi
miidahaleye karar verilmesi hastaligin prognozu agisindan ¢ok Onemlidir. Gegmise
yonelik yapilan bu galisma ile yogun bakimda yatan kalp hastalarinda hastaligin adi,
ciddiyeti, ek hastaliklarin varligi, uygulanan tedaviler, mekanik ventilatdr uygulamasi
ve hastane enfeksiyonu gibi prognozu etkileyen faktorlerin belirlenmesi amaglanmaigtir.
Bu sayede kalp hastalarinda ve diger yogun bakim hastalarinda mortalite ve

morbiditenin azaltilabilecegi ve gelecege yonelik 1s1k tutulacagi diistiniilmektedir.



2.GENEL BIiLGIiLER

Kalp hastaliklar1 ¢ocukluk caginda sik¢a karsilasilan, erigskin yas grubundan
farkli klinik bulgular gésteren, yogun bakimlarda takip gerektirebilen hastaliklarin
basinda gelmektedir.

Kalp hastaliklar1 3 grupta incelenmektedir

¢ Konjenital kalp hastaliklar1

o Kardiyomiyopatiler

o Akkiz kalp hastaliklari
2.1. Konjenital Kalp Hastaliklar1

Konjenital kalp hastaligi terimi kardiyovaskiiler sistemde dogumda ya da
dogumdan sonra tanimlanan, dogustan olan yapisal veya fonksiyonel anomalileri
icermektedir. Kalpteki yapisal bir kusur konjenital kalp defekti, konjenital kalp
anomalisi veya kardiyovaskiiler malformasyon olarak isimlendirilmektedir (4,5).

2.2. Epidemiyoloji

Konjenital kalp hastaliklari (KKH) tiim canli dogumlarm % 0,7-0,9’da
goriilmektedir (6). Bu oran Olii dogumlarda % 3-4, abortuslarda % 10-25 ve
prematiirelerde patent duktus arteriyosus (PDA) hari¢ % 2 ile daha yiiksektir. Konjenital
kalp hastaliklar1 ile dogan bebeklerin % 40-50’ne ilk hafta, % 50-60’na ise birinci ayda
tan1 konabilmektedir (7,8). Son yillarda palyatif ve diizeltici cerrahideki gelismelerle
eriskin ¢aga ulasan vaka sayis1 dramatik olarak artmistir. Buna ragmen, dogumsal kalp
hastaliklar1 dogumsal malformasyonlara bagli 6liimler i¢inde en basta yer almaktadir
(7). En sik gorillen dogumsal kalp anomalisi ventrikiiler septal defekttir (8). Bunu
azalan siklikla atriyal septal defekt (ASD), PDA, Fallot tetralojisi (TOF), pulmoner
valvuler stenoz (PS), biiyiik arterlerin transpozisyonu (BAT), aort koarktasyonu (AK)
ve atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD) izlemektedir (7). Biiyilk damar
transpozisyonu, aort stenozu ve trikiispit atrezisinin erkeklerde; Down sendromlu
cocuklarda goriilen AV kanal defektleri ile ASD ve VSD’lerin ise kizlarda daha fazla
oldugu saptanmstir (8).

2.3. Etyoloji:

Konjenital kalp hastaliklariin ¢ogunun etyolojisi bilinmemekle birlikte
multifaktoryel nedenlerle olustugu disiiniilmektedir (8). Genetik yatkinligin
birlikteligiyle, c¢evresel faktorlerin etkilesiminin konjenital kalp hastaliklarim

gelistirdigi dislinlilmektedir. Ancak az sayida KKH kromozomal anomalilerle
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iligkilidir. Trizomi 13 ve 18’in septal defektler ile, tetrazomi 22p’nin (cat-eye
sendromu) total pulmoner vendz doniis anomalisi ile, Turner sendromunun sol taraf
obstriiktif lezyonlar1 ile Trizomi 21’in endokardiyal yastik gelisim defekti ile iliskili
oldugu saptanmstir (9).

Dogumsal kalp hastaliginin iyi bilinen genetik nedenlerinden biri olan DiGeorge
sendromuna 22q11 bolgesinde olusan genis delesyon neden olmaktadir. Prevalansi 4000
canli dogumda bir olan bu sendroma konoturunkal anomaliler eslik etmektedir (Fallot
tetralojisi, trunkus arteriyosus, ¢ift ¢cikish sag ventrikiil). Yapisal kalp hastaligina neden
olan diger kromozomal bozukluklar arasinda Allagille sendromu, Williams sendromu
yer almaktadir (7).

Annede diyabet, fenilketoniiri, sistemik lupus eritematozis gibi hastaliklarin
olmasi, gebelikte kizamik¢ik gecirmesi, ila¢ kullanmasi (lityum, etanol, varfarin,
talidomid, antimetabolitler, antikonviilzanlar) ise KKH’1 olusumunun % 2-4’den
sorumludur (7).

Birinci derece akrabada KKH olmasi insidansi ii¢ kat arttirmaktadir (10,11).
Eger iki tane birinci derece akrabada KKH varsa risk % 20-30’a ¢ikmaktadir. Bu
nedenle ailelere genetik danigsmanlik verilmesi 6nemlidir. Fetal ekokardiyografi yiiksek
riskli hastalara teshis koymada yardimci olabilmektedir (7).

2.4. Konjenital kalp hastaliklarinin siniflandirilmasi

Konjenital kalp hastaliklar1 asiyanotik ve siyanotik olmak iizere iki grupta

incelenmektedir.
2.4.1. Asiyanotik konjenital kalp hastahg
2.4.1.1. Soldan saga santh asiyanotik konjenital kalp hastalig:

Atriyal septal defekt, Ventrikiiler septal defekt, Atriyoventrikiiler septal defekt,
Patent duktus arteriyosus bu grupta yer almaktadir. Defektin biiyiikliigiine baglh olarak
pulmoner vaskiiler yapilarda direng gelisimine neden olmaktadir. Hastaligin siddeti
pulmoner kan akiminin (Qp) sistemik kan akimina (Qs) oranina (Qp/Qs) baghdir.
2.4.1.2. Obstriiktif tip asiyanotik konjenital kalp hastahg:

Pulmoner valvuler stenoz (PS), aort kapak stenozu (AS) ve aort koarktasyonu
(AK) bu grupta yer almaktadir. Daha az siklikla goriilen trikiispit kapak stenozu, mitral
kapak stenozu da obstruktif tip lezyonlar olarak kabul edilmektedir. Hastaligin siddetini
darligin derecesine bagli basing gradiyenti belirlemektedir.
2.4.1.3. Regiirjitan tip konjenital kalp hastaligi: Pulmoner kapak yetersizligi (PY),
mitral kapak yetersizligi (MY), trikiispit kapak yetersizligi (TY) bu grupta yer

3



almaktadir. Izole olabilcegi gibi dier konjenital kalp hastaliklarma da eslik
edebilmektedirler (7).
2.4.2. Siyanotik konjenital kalp hastahg

Bu grup patofizyolojiye gore pulmoner kan akimi diisiik ve yiiksek olanlar
olmak {iizere iki alt grupta incelenmektedir. Telekardiyografi ayirici tanida kullanilan
Oonemli bir aragtir.
2.4.2.1. Pulmoner kan akim azalmis olanlar: Fallot tetrolojisi (TOF), intakt septumlu
pulmoner atrezi (PA), trikiispit atrezisi (TA), ¢ift ¢ikimli sag ventrikiil (DORV),
obstruksiyonlu total anormal pulmoner venéz doniis anomalisi (TAPVD) bu grupta yer
almaktadir.
2.4.2.2. Pulmoner kan akimi artmus olanlar: Biiyiik arter transpozisyonu (BAT), tek
ventrikiil (TV), trunkus arteriyozus ve obstruksiyonsuz TAPVD bu grubun kapsaminda
bulunmaktadir.

2.4.1. Asiyanotik konjenital kalp hastaliklari
2.4.1.1. Soldan saga santh asiyanotik konjenital kalp hastaliklar:

2.4.1.1.1. Atriyal septal defekt (ASD)

ASD izole anomali olarak tiim dogustan kalp hastaliklarinin % 13’nii
olusturmaktadir. ASD tek basma olabilecegi gibi diger KKH’lar1 ile birlikte de
goriilebilmektedir. Klinik ASD’nin c¢apina, lokalizasyonuna ve diger konjenital
anomalilerin varligina ya da yokluguna baghdir (12). Atriyal septal defektler
embiryonik septal yapinin gelisiminin durdugu yere gore sekundum, primum ve sinus
venozus ASD olarak siniflandirilmaktadir. Patent foramen ovale (PFO) genellikle
intrakardiyak sant olusturmamaktadir (Sekil 2.1 ve 2.2).

ASD’ler 4 grupta incelenmektedir.

Sekundum ASD; en sik rastlanilan ASD tipi olup tiim ASD’lerin % 70’ni
olusturmaktadir. Kadinlarda erkeklerden iki kat daha sik goriilmekte ve bu defekt fossa
ovalis bolgesinde bulunmaktadir (13-16).

Primum ASD; ASD’lerin % 15-20’ni olusturmakta olup endokardiyal yastik
gelisimindeki bozukluklardan kaynaklanmaktadir. Bu endokardiyal yastik kusurlar1 ya
parsiyel atriyoventrikiiler kanal (primum ASD + mitral kapak anomalisi) veya total
atriyoventrikiiler kanal (Primum ASD + VSD + mitral kapak anomalisi) seklinde
goriilmektedir (17,18).

Siniis venozus tipi ASD; ASD’lerin % 5-10’da goriilmektedir. FoSsa ovalisin {ist

tarafindadir. VVena cava superior’un giris yeri ile yakin iliskidedir ve bazen vena cava
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superior kani sol atriyuma girmekte olup vendz doniis anomalileri ile birliktelik
gostermektedir (18,19).

Koroner siniis tipi ASD; normalde koroner siniis tarafindan isgal edilen
pozisyona yerlesen nadir bir ASD tipidir (20).

Klinik’de ASD’ler siit c¢ocuklari ve daha biiyiikk ¢ocuklarda genelde
asemptomatiktir (18,21). Orta derecede soldan saga sant1 olan ¢ocuklarda hafif dispne
ve yorgunluk gozlenebilmektedir. Daha biiyiik santa sahip ¢cocuklarda bu semptomlar
daha belirgindir (18). Fizik muayenede genis ve sabit S2, 2-3/6 derece sistolik ejeksiyon
tifliriimii siit cocuklar1 ve biiylik ¢cocuklarda ASD’nin tipik bulgularidir. Genis soldan
saga sant durumlarinda goreceli trikiispit kapak darligi nedeni ile sternumun sol alt
kenarinda middiastolik rulman duyulabilmektedir (22). Pulmoner hipertansiyonun
gelistigi durumlarda sant miktarinin azalmasma bagli olarak {fiirlimlerin siddeti
azalmakta, ikinci sesin pulmoner komponenti siddetlenmekte, S2 ¢iftlesmesi olmakta,
pulmoner yetmezlik tifiirimii duyulabilmektedir (4).

Telekardiyografi’de sag atriyum ve sag ventrikiil dilatasyonu nedeniyle
kardiyomegali, perifere dek uzanan pulmoner vaskiilarite artigi, ana pulmoner arter ve
dallarinin proksimal kesimleri ise dilate goriilmektedir (18,21).

EKG’de kiigiik ve nonkomplike ASD’ler genellikle normal goriilmektedir.
Siklikla +90 ile +180 dereceler arasinda sag aks deviasyonu ve hafif sag ventrikiil
hipertrofisi beklenmektedir. Ancak biiyiik defektlerde V1’de inkomplet sag dal blogu
paterni (rsR”) izlenmektedir (23) (Sekil 2.3).
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Ekokardiyografi’de ASD tanist konulmakta, defektin lokalizasyonu ve
biiyiikliigii yani sira kalp tizerine olan hemodinamik etkisi degerlendirilmektedir (21).

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; nadiren pulmoner vaskiiler obstriiktif
hastaliktan siipheleniliyor ise, eslik eden diger kalp anomalilerini goriintiilemek ve
transkateter kapatma islemi yapmak i¢in kullanilmaktadir (18,21).

Prognoz ve komplikasyon; sekundum ASD’ler kendiliginden kapanabilmekle
birlikte diger tipler i¢in bu s6z konusu degildir. Pulmoner-sistemik kan akim oran1 artan

(QP/QS> 1.5), sag ventrikiil voliim yiiklenmesi bulgulari, istirahat veya egzersizle



pulmoner hipertansiyon (PH) olan ASD’ler asemptomatik olsalar bile 3-5 yasinda
kapatilmalidir (21).

2.4.1.1.2. Ventrikiiler septal defekt (VSD)

VSD % 25 siklikla en sik goriilen konjenital kalp hastaligidir (7). Tek basina
veya diger dogustan kalp hastaliklariyla birlikte goriilebilmektedir. Fallot tetralojisi, ¢ift
cikislt ventrikiil, trunkus arteriyozus, AVSD gibi dogustan kalp malformasyonlarinda
kompleksin bir pargasi olarak; biliyiik damarlarin transpozisyonu gibi bazi hastaliklarda
ise eslik eden anomali olarak bulunmaktadir (7,24,25).

Interventrikiiler ~ septum  morfolojik  olarak 4  bolime  ayrilarak
incelenebilmektedir. Bunlar miiskiiler yapidaki inlet (ventrikiil giris yolu), trabekiiler
(apikal), outlet-infundibuler (ventrikiil ¢ikis yolu) bolimleri ve fibroz yapidaki
membrandz septumdur. Buna gére VSD’ler iki grupta incelenmektedir (26,20) (Sekil
2.4 ve 2.5).

Perimembranoz VSD; en sik goriilen tipidir (% 80). Inlet (AV kapak tipi VSD),
trabekiiler (basit VSD) ve outlet (subpulmonik VSD) uzanimli olabilmektedir.
Trabekiiler septumda olan VSD’lerin birden fazla olmasi Isvicre peyniri (Swiss cheese)
tipi VSD olarak adlandirilmaktadir (26).

Muskiiler VSD; Kenarlar1 tamamen septumun miiskiiler kesimi iginde kalan
defektler olup % 10-15 siklikta goriilmektedir. Santral, apikal, marjinal, isvi¢re peyniri
gibi tipleri de bulunmaktadir. Cok kiigiik muskiiler VSD’ler genellikle prematiirelerde
goriilmekte ve kendiliginden kapanmaktadirlar (27).

Klinik; kiiciik VSD’lerin % 75’1 genellikle yagamin ilk iki yilinda kendiliginden
kapanirken, kapanmayanlar ise genellikle beningn seyretmektedir (28). Bu hastalar
asemptomatiktir, biiytime gelismeleri normaldir.

Orta-genis VSD’ler ise nadiren kendiliginden kapanmaktadir bu nedenle yasamin
ilk yillarinda kapatilmalart gerekmektedir. Hastalarda tekrarlayan akciger enfeksiyonu,
egzersiz intoleransi, biiyiime ve gelisme geriligine neden olabilmektedir. Uzun siireli
PHT varsa siyanoz ve aktivitelerinde azalma olabilmektedir (21).

Ventrikiiler septal defektlerde soldan saga santin miktarini, defektin biiytikliigl ve
pulmoner vaskiiler direng belirlemektedir. Defekt alani kiigiikse (< 0,5 cm?) restriktif
VSD olarak adlandirilmaktadir. Bu VSD tipinde sag ventrikiill ve pulmoner arter
basinglart normaldir. Defekt sant1 sinirlandiramayacak kadar genis (> 1 sz) oldugunda

ise nonrestriktif VSD olarak adlandirilmaktadir. Soldan saga sant miktarin1 pulmoner ve



sistemik vaskiiler rezistans orani belirlemektedir (29). Kiiciik restriktif VSD’si olan siit
cocuklari genellikle asemptomatiktir.
Genis nonrestriktif VSD’si olan hastalarda ise:

o Takipne (artmis pulmoner kan akimina bagli)

e Zay1f beslenme

¢ Kilo aliminda azalma

e Tasikardi

o Hepatomegali

¢ Solukluk gozlenebilmektedir (28,30).

Hastalarda 6nce soldan saga sant fazladir, sol atriyum ve sol ventrikiil voliim
yiiklenmesi nedeni ile genislemektedir. Zamanla pulmoner vaskiiler rezistans ve sag
ventrikiil basinci arttik¢a soldan saga sant miktar1 azalmakta, biventrikiiler dilatasyon ve
hipertrofi goriilmektedir. Artmis kan akimi ve basinca maruz kalan pulmoner vaskiiler
yatakta pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik gelisince sant sagdan sola donerek, siyanoz
ve sag ventrikiil hipertrofisi meydana gelmektedir (31).

Telekardiyografi’de kiigiik defektlerde kardiyak ve vaskiiler goriiniim genellikle
normal iken; genis ve orta diizey defektlerde sol atriyum, sol ventrikiil ve bazen sag
ventrikiili iceren degisik derecelerde kardiyomegali bulunmaktadir. Kardiyomegali
derecesi ve pulmoner vaskiilaritede artma dogrudan soldan saga santin miktar ile

iliskilidir (21).

1. PERIMEMBRANOZ: % 80
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Sekil 2.4 ve 2.5: Perimembranéz ve Muskuler VSD



EKG’de kiigiik defektler normal ya da normale yakin iken, orta defektlerde sol
ventrikiil ve sol atriyum hipertrofisi bulgular1 meydana gelmektedir. Biiyiik defektlerde
kombine ventrikiil hipertrofisi, sol atriyum hipertrofisi ile birlikte ya da birlikte olmadan
gozlenmektedir (28).

Ekokardiyografi’de VSD’nin yeri, biiyiikliigii, santin yonii, miktari, pulmoner
akimin, sistemik akima (QP/QS) orani, ventrikiiller arasi basing farki, sag ventrikiil ve
pulmoner arter basinci degerlendirilmektedir (31).

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; Klinik bulgular arasinda uyumsuzluk
oldugu nadir durumlarda, preoperatif olarak santin miktarini, pulmoner wvaskiiler
rezistanst (PVR) Dbelirlemek ve transkateter kapatma islemleri yapmak igin
kullanilmaktadir (28).

Prognoz ve Komplikasyon; konjestif yetersizlik, biiyiik bir VSD’nin tehlikeli ve
kaginilmaz bir sonucudur. Konjestif yetmezlikli VSD’lerde o6lim riski % 11
dolayindadir. Bu bireylerin yaklasik % 3’linde subvalviller pulmoner stenoz
gelismektedir. Subarteriyel kii¢iik defektlerde aort kapak prolapsusu ve aort yetersizligi;
bazi VSD’lerde ise sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu (subaortik ridge)
gelisebilmektedir (26). Tibbi olarak tedavi edilen komplikasyonsuz VSD’si olan
hastalarda enfektif endokardit riski yasamin ilk 30 yili igin % 4-10 arasindadir. Genis
defektli vakalarin bir kisminda erken dénemde pulmoner damar direncinin fazla artmis
olmasi sonucu Eisenmenger sendromu gelismektedir. Eisenmenger sendromu genis bir
soldan saga santin sonucu olarak, pulmoner arter basincinin sistemik diizeye ulagsmasi,
pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik gelismesi ve sant akiminin sagdan sola donmesi
ya da iki yonlii olmasiyla karakterizedir (32,33).

Tedavi; kii¢iik VSD’lerin % 30-50’si spontan olarak, siklikla ilk 2 yil i¢inde
kapanmaktadir. Bu kapanma olasilig1 muskiiler olanlarda daha fazladir (28). Bu nedenle
kiicik VSD’lerin tedaviye gereksinimleri yoktur, ancak yakin takip edilmeleri
gerekmektedir. Biiyiik VSD’de ise kalp yetmezligi varsa inotropik, diliretik ve afterload
azaltict ilaclar verilmelidir. Yasamin ilk 6 ayinda tibbi tedavi ile kontrol edilemeyen
kalp yetersizligi, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, biiylime geriligi veya pulmoner
hipertansiyon olmas: ameliyat endikasyonlari olarak kabul edilmektedir (21). Belli
muskiiler VSD’lerde ‘semsiye’ cihazi kullanilarak cerrahi kapatma miimkiindiir (21). 6
ay-2 yas arasinda kalp yetersizligi bulgular1 kontrol altina girse de santin fazla (QP/QS>
2) ve PHT olmasi ameliyat endikasyonudur (21). Cerrahi tedavide VSD tek asamada

kapatilmaktadir. Yenidogan doneminden itibaren ameliyat yapilabilmekte, yas ve
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agirhk st gozetilmemektedir. Pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik gelisen
VSD’lerin kapatilmast kontrendikedir. Bu hastalarda kabul edilen tedavi ise kalp-
akciger transplantasyonudur (26).

2.4.1.1.3. Patent duktus arteriyosus (PDA)

Duktus arteriyosus sistemik ve pulmoner dolasimi birbirine baglayan normal
fetal anatomik bir yapidir (34). Genellikle dogumdan hemen sonra kapanmasi
beklenmektedir. PDA ise sol pulmoner arter (PA) ve inen aorta arasindaki normal fotal
yapinin devam etmesi olup sol subklaviyen arter ¢ikisinin yaklasik 5-10 mm distalinde
bulunmaktadir (21). Prematiireler hari¢ tim dogustan kalp defektlerinin % 5-10’nu
olusturmaktadir ve kizlarda daha sik goriilmektedir (erkek/kiz 1:3) (Sekil 2.6).

Klinik’de izole PDA formlar1 genellikle asemptomatik olup eslik eden diger
konjenital kalp anomalileri ile birlikte goriilebilmektedir (34). Duktus kiigiik ise klinik
belirti olusmamaktadir (21). Tek klinik bulgu sol klavikula altinda 1-2. interkostal
aralikta duyulan Ufiiriimdir. Genis PDA ise sik tekrarlayan akciger enfeksiyonu,
atelektazi ve KKY (takipne ve yetersiz kilo alimi ile beraber)’ne neden olabilmektedir.
Muayenede nabiz basinct artmig (canli ve sigrayici) olup pulmoner vaskiiler obstriiktif
hastalik gelistiginde ise sag-sol sant sadece viicudun alt yarisinda siyanoza neden

olmaktadir (diferansiyel siyanoz) (35,21).

FPATENT
DUKTUS
ARTERIDZUS

Sekil 2.6: Patent Duktus Arteriyosus

Telekardiyografi'de kiigiik santli defektlerde kardiyak ve vaskiiler golgeler
normal olabilmektedir (34). Biiyiik PDA’da ise kardiyomegali, pulmoner konusta

belirginlesme, akciger damarlanmasinda artis gibi klasik sol-sag sant bulgular

10



goriilmektedir (36,21). Biiyiik PDA’da BVH, pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik
gelismisse RVH goriilmektedir (37).

Ekokardiyografi’de sol atriyum, sol ventrikiil, pulmoner arter genislemesi ve
duktusun suprasternal ¢ukurdan eko ile goriilerek ¢apinin 6l¢iilebilmesi saglanmaktadir.
Doppler ile ana pulmoner arterde devamli tiirbiilan akim alinmaktadir.

Kalp Kkateterizasyonu ve anjiyografi’de sag atriyum ve ventrikiil
karsilagtirildiginda pulmoner arterdeki satlirasyon santin boyutuna gore artar. Genis
duktusu olanlarda pulmoner arter ve sag ventrikiil basinglar1 yiikselir (20,21).

Prognoz ve komplikasyonlar; kiigik PDA’da semptom yoktur ancak enfektif
endokardit riski vardir. Prematiire PDA’s1 disinda, miad dogmus yeni doganlarda ve
cocuklarda genellikle spontan kapanmamaktadir. Biiyiik PDA’da ise pulmoner arterler
hem yliksek voliime, hem de yiiksek basinca maruz kaldigi i¢in hizla PH gelismekte ve
Eisenmenger sendromuna doniismektedir (21,38).

Tedavi’de PDA tanist almis yenidoganlarda KKY gelisirse antikonjestif ve
inotropik tedavi verilir (21). Prematiirede ise kalp yetersizligi bulgusu varsa destek
tedavisi, s1v1 kisitlamasi ve diiiretik verilmesi genellikle sorunu ¢ézmektedir. Ik 5 giin
icinde % 1-2 kilo kaybi olacak sekilde sivi kisitlamasi duktusun kapanmasi igin
uygundur (39). Duktus kapanmamigsa 3. giinden sonra intravendz (IV) indometazin 0,2
mg/kg/doz 12-24 saat arayla 3 doz verilebilmektedir. Miadinda dogan yenidoganlara
indometazin etkili olmadig: ileri siiriilmektedir (21). Indometazin verilmeden &nce
hastada duktusa bagli bir kalp hastaliginin olmadiginin gosterilmesi, trombositopeni
(<50.000/mm?), kanama diyatezi, aktif kanama, nekrotizan enterokolit ve oligiirinin (<1
ml/kg/saat) dislanmasi tavsiye edilmektedir (21,38,40). Ayrica oral veya IV ibuprofenin
12-24 saat arayla 3 doz verilmesinin etkili oldugu ileri siirilmektedir. Yapilan
karsilastirmali ve ¢ift kor ¢alismalarda her iki ilacin etkinligi yaklasik olarak benzer
bulunmustur (21,40,41). Bu onlemlerle kapanmayan PDA kiiciik olsa bile enfektif
endokardit riski nedeniyle tercihen 1 yas i¢inde, en ge¢ okul cagindan 6nce kapatilmasi
onerilmektedir. PH gelismis ve medikal tedavi ile kalp yetersizligi diizeltilemeyen
vakalarda yenidogan donemi dahil her yasta acil cerrahi kapatma veya perkiitan
transkateter onerilmektedir.

2.4.1.1.4. Atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD)

Endokardiyal yastik defekti olarak da bilinen atriyoventrikiiler septal defekt
(AVSD) prevalansi 1000 canli dogumda 0,2°dir (21). KKH’nin % 2’ni olusturmaktadir
(42). Down sendromu olan cocuklarin yaklasik 1/3’de AVSD anomalisinin oldugu
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bilinmektedir (7). AVSD olgular1 arasinda Down sendromlu olgularin orani g¢esitli
yayinlarda degismekle birlikte % 25 ile % 50 arasinda bildirilmektedir (Sekil 2.7).

Dort ana komponenti bulunmaktadir; primum ASD, inlet VSD, tek AV kapak
(mitral ve trikiispit kapagin yerine tek bir kapak) ve AV kapaklarda kleft (yarik).
Bunlarin hepsi bir arada bulunursa komplet, bir veya bir ka¢1 bulunursa parsiyel AV
kanal defekti olarak adlandirilmaktadir. Komplet ve parsiyel AVSD formlarinin ikisi de
ventrikiiler septumun inlet kisminin eksikligi, muskiiler septumun ‘kasikla oyulmus’
gorlintiisii, asir1 uzun infundibular septum ve aort kapagmin anormal pozisyonuyla
karakterizedir. Bu durum ventrikiil ¢ikis yolunda uzama ve daralmayla sonuglanmakta
ve anjiyografide ‘kugu boynu deformitesi’ goriiniimiine yol agmaktadir (21).

Komplet AVSD’lerde atriyal ve ventrikiiler diizeyde soldan saga sant sonucu
pulmoner kan akimi artmakta, erken yaslarda pulmoner hipertansiyon gelismektedir. Ik
1 yil icinde pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik gelisme riski diger defektlerden
yiiksektir. Pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik gelistiginde ise sant sagdan sola

dénmekte, Eisenmenger sendromu gelismektedir (21).

DEFEETI

Sekil 2.7: Total AV kanal defekti

Klinik’de sendromik goriinim (Down sendromu), biiylime geriligi, tekrarlayan
akciger enfeksiyonlar1 ve KKY bulgulart siktir. Sternumun sol alt kenarinda sistolik
trill, hiperaktif prekordiyum ile 3-4/6° holosistolik iifiiriim duyulmaktadir (21).

Telekardiyografi’de genellikle kardiyomegali mevcuttur ve dort kalp odacigini
da kapsamaktadir. Pulmoner vaskiiler golgeler erken yasta artmakta, ana pulmoner arter

segmenti belirginlesmektedir (42).
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EKG’de siniis ritmi, P-R uzamasi (1. derece kalp blogu), QRS aks1 -40 -150
derece arasinda ‘superior aks’, biatriyal dilatasyon, sag ventrikiil hipertrofisi
gozlenmektedir (37).

Ekokardiyografi; AV kapak yapisinin aydinlatilmasinda, anatomik siniflamanin
yapilmasinda ayrintili bilgi vermektedir. Sag ventrikiil, pulmoner arter basinglari ve AV
kapak yetersizligi degerlendirilmektedir (42).

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; PVR’in hesaplanmasi ve eslik eden
lezyonlarin tanimlanmasi amaciyla yapilmaktadir.

Prognoz ve komplikasyonlar; komplet AVSD’li hastalarda dogumdan sonra 1-2
ayda kalp yetersizligi olusmakta ve tekrarlayan akciger enfeksiyonu sik goriillmektedir.
Cerrahi girisim yapilamayan hastalarin ¢ogu KKY ve PH nedeni ile 1-2 yasinda
Olmektedir (21).

Tedavi; KKY’li kiigiik siit ¢ocuklarma inotropik ve antikonjestif tedaviler
onerilmektedir. Komplet AVSD tedavisinde 6-12 ay gibi erken donemde goriilen
pulmoner hastalik riski nedeniyle erken cerrahi tedavi onerilmektedir. Cerrahi riski
yiiksek olanlara pulmoner banding ile palyasyon da uygulanmaktadir. Ancak cerrahi
tedavide atriyal ve ventrikiiler defektlere yama konmakta ve AV kapaklar rekonstriikte
edilmektedir. Uygun tedaviye ragmen parsiyel ve komplet AVSD’li hastalarda
postoperatif 15-20 yil iginde AV kapak yetersizligi veya subaortik stenoz gelisimi
nedeniyle reoperasyon uygulama riski yiiksektir (42,43).

2.4.1.2.1. Aort darhg1 (AD)

Sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu (LVOT) aort kapak seviyesinde, kapagin
asagisinda veya yukarisinda darlik seklindedir (44). Tiim dogustan kalp hastaliklarinin
% 10 kadarini olusturmaktadir (45). Valvuler aort darligi en sik goriilen formudur (%
70). Ardindan subvalvuler (% 23) ve supravalvuler darlik (% 5-6) gelmektedir.
Erkeklerde daha sik goriilmektedir (erkek/kadin 4:1) (45) (Sekil 2.8).

Valviiler AD’da yaprakgiklar kalinlasmis ve komissiirler degisik derecelerde
birlesmistir (7). Bikiispit aort kapagi, tek kaspli ya da ii¢ kaspl1 aort kapagi nedenleri ile
olusabilmektedir (45). Kapak alam normalde 2 cm2/m®dir. Bu alanda 1/3 oraninda
daralma olusursa belirgin kardiyak ve hemodinamik etkiler ortaya ¢ikmaktadir (46).

Subvalviiler AD;, lezyon aort kapaginin altinda, sol ventrikiil ¢ikisini ¢evreleyen
membrandz diyafragma, fibréz halka ya da daha seyrek olarak goriilen diffiiz bir
daralma seklindedir. Subaortik darligin neden oldugu sol ventrikil jet akimi ile aort

kapaklar1 hasara ugramakta ve aort yetersizligi gelismektedir (19).
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Supravalviiler AD (SVAD) ise ¢ikan aortanin lokal veya diffiiz sekilde olabilen
tubiiler konjenital darligidir (45). Siklikla Williams sendromu ile birlikte goriilmektedir
(mental retardasyon, karakteristik yiiz ve multiple pulmoner arter darligi).

Klinik; darligin derecesine baglidir ve arttik¢a semptomlar da artmaktadir. Agir
darlikta sol kalp yetmezligi bulgulari, kalp biiyiimesi, pulmoner Odem
saptanabilmektedir. Cabuk yorulma, gogiis agrisi, senkop ve ani 6liim goriilebilmektedir
(45). Hafif ve orta derecede aort darlikli ¢ogu ¢ocuk asemptomatiktir. Tim
ekstremitelerde nabizlar zayiflamis olabilir. Muayenede sistolik {iftirlim saptanmasi
tantya yardimeidir. Ufiiriim valviiler AD’da sternumun sag iist kenarinda, subvalviiler
AD’da ise sol 3-4. interkostal aralikta daha iyi duyulmaktadir. Bikiispit aortik kapagi
olanlarda ise aort yetmezligine bagli olarak erken diyastolik ifiirim ve Kklik

alinabilmektedir (45).

1. Subwvalv.
2 Nabvuler

3.Supravaky.
4. Aoita ko

Sekil 2.8: Aort Darligi

Telekardiyografi’de valviiler darlikta g¢ikan aortada poststenotik dilatasyon
gozlenirken, subvalviiller ve supravalviiler darliklarda bu bulgu gdzlenmeyebilir.
Kompanse dénemde kalp biiyiikliigii normal iken, terminal déonemde dilatasyona bagh
kardiyomegali saptanmaktadir (46).

EKG’de ise sadece ciddi aortik kapak darliginda sol ventrikil hipertrofi
bulgular: goriiliirken hafif olgularda EKG normaldir. Aort darligimin siddeti ile EKG
bulgular arasindaki iligki zayiftir (45).
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Ekokardiyografi; Aort kapak yapisi, anulus, c¢ikan aorta, interventrikiiler
septum, sol ventrikil duvar kalinligt ve sol ventrikiil fonksiyonlarinin
degerlendirilmesine imkan vermektedir ayrica Sistolik basing gradiyentinin 6l¢limii ile
darlik siddetinin kantitatif olarak belirlenmesini de saglamaktadir (47).

Kalp Kkateterizasyonu ve anjiyografi; Aort darliginda tanisal kalp
kateterizasyonu ve anjiyografiye gerek yoktur ancak tedavi amaciyla balon aortik
valviiloplasti uygulanmaktadir (45).

Prognoz ve komplikasyonlar; Aort darligi olan olgular semptomlar ortaya
cikmadan Once yillarca asemptomatik yasayabilmekle birlikte semptomlar ortaya
ciktiktan sonra ise prognoz kétiilesebilmektedir. Asemptomatik ciddi aort darligi olan
olgularda ani 6liim riski y1lda % 2 civarindadir.

Tedavi; Valviller AD’li hasta semptomatik ise obstrikksiyon hemen
giderilmelidir. Kateterizasyon ile dlgiilen basing gradiyenti 50 mmhg’dan yiiksek olan
semptomatik hastalar ve kateter gradiyenti 60 mmhg’dan yiiksek olan asemptomatik
hastalara balon valvuloplasti uygulanmalidir (45).

Subaortik ve supravalviiler darliklarda ise balon valviiloplasti yardimci
olmadigindan cerrahi tedavi onerilmektedir. Yenidoganda ciddi AD olan olgularda kalp
yetmezligi ve sok varliginda hastalara acil olarak valvuloplasti veya cerrahi girisim
yapilmalidir (47). Islem uygulanana kadar duktusu acik tutmak i¢in PGE-1 analoglart
kullanilmaldar.

2.4.1.2.2. Aort koarktasyonu (AK)

Aort koarktasyonu (AK) konjenital kalp hastaliklarinin % 5-8’ni olusturmakta
olup erkeklerde daha sik goriilmektedir (E/K 2:1) (7). Turner sendromlu hastalarin %
30’da AK saptanmaktadir (45). Darlik % 98 oraninda sol subklaviyan arterin arkus
aortadan ¢ikis yerinin hemen distalinde ve duktus arteriyozusun aortaya girdigi yerin tam
karsisindadir (48). Bu yiizden bu tip defektler jukstaduktal koarktasyon adini almaktadir
(45,48). Aort koarktasyonu yenidoganda duktusun kapanmasiyla birlikte kalp yetmezligi
yapan en sik asiyanotik konjenital kalp hastaligi olarak bilinmektedir (48). Aort
koarktasyonu ile birlikte goriilebilen lezyonlar (% 50); PDA, VSD, mitral darlik, AD ve
% 85 oraninda bikiispit aort kapagidir (48).

Klinik; obstritkksiyon ve diger kardiyak lezyonlara bagli olarak yenidogan
hastalarda konjestif kalp yetersizligi, ciddi asidoz ve kotii perfiizyon goriilebilmektedir.
Infant dénemden sonra hipertansiyon, sol kalp yetmezligi ve alt ekstremite perfiizyon

bozukluguna bagl; efor dispnesi, basagrisi, burun kanamasi, ¢abuk yorulma gibi

15



semptomlar saptanmaktadir (48). Hipertansiyon sadece mekanik daralmaya degil, renal
kanlanmanin azalmasina bagli renin-anjiotensin sisteminin devreye girmesine de
baglanmaktadir  (45). Fizik muayenede ‘sicak el-soguk ayak  bulgusu’
saptanabilmektedir. Karotid arterlerde belirgin ve sigrayici nabiz palpe edilirken, alt
ekstremite nabizlar1 zayif ve gecikmelidir. Ust ve alt ekstremiteler arasinda sistolik kan
basinci farki genellikle 20 mmHg’dan fazladir. Dinamik sol ventrikiil apeks vurulari
palpe edilirken en iyi sirtta, interskapular alanda duyulan sistolik bir ifiirtim vardir.
Ayrica gogis on duvarinda kollateraller ve bunlara bagli devamli bir iifiirim
duyulabilmektedir (49).

Telekardiyografi’de pulmoner hipertansiyonun etkileri  (kardiyomegali,
pulmoner 6dem), koarktasyonun distalindeki akim azligin1 kompanse etmek igin
meydana gelen kollateral varligi goriilebilir ancak bu goriinlimler yasa gore
degismektedir. Kollateralin gelistigi hastalarda kostalarda c¢entiklenme goriilmektedir
(45).

EKG; infantlarda normal aralikta saptanirken, ¢ocuklarda sol ventrikiil
hipertrofisi gozlenmektedir (50).

Ekokardiyografi’de inen aortada diskret veya diffiiz Ssegmental darlik
goriintiilenebilmekte ayrica arkus aortada veya isthmusda hipoplazi varsa
degerlendirilebilmektedir. LV (sol ventrikiil) hipertrofisi, bikiispit kapak ve LV (sol
ventrikiil) fonksiyonlar1 tanida yol gostericidir. Goriintiilenmesinde giicliik olan
olgularda manyetik rezonans (MR) ve CT anjiyogram degerlendirmesi yardimcidir.
Ozellikle cerrahi ve anjiyoplasti sonrasinda izlemde, rekoarktasyon veya anevrizma
formasyonunun saptanmasinda MR incelemesi ¢ok yardimcidir (45,50).

Kalp  kateterizasyonu ve anjiyografi’de koarktasyonun anatomisi,
koarktasyonun proksimali ve distalindeki aort basinglari, basing farklari, kollateral
dolasimin durumu, pulmoner arter basinci, pulmoner vaskiiler rezistans, duktus ve
santin yoniiniin degerlendirilmesine olanak verir. Ayrica diskret koarktasyonda tedavi
amaciyla balon anjiyoplasti ve uygun vakalarda stent uygulamalarina imkan
vermektedir (50).

Prognoz ve komplikasyonlar; uzun yillar asemptomatik kalabilirler, ancak tani
alan hastalarin koarktasyon bolgesinde basing farki >20 mmHg’nin ise tedavi edilmeleri
onerilmektedir (45). Ameliyat olmayan hastalarda en fazla yasam beklentisinin 30-35
yas oldugu iddia edilmektedir (51) Bu hastalarda subaraknoid kanama (Willis

poligonunda konjenital anevrizma siktir), aort riptiirli, aort disseksiyonu, sol kalp
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yetersizligi, enfektif endokardit ve miyokard enfarktiisii gibi komplikasyonlar
bildirilmektedir (51-53).

Tedavi; enfektif endokardit profilaksisi ve birlikte varsa kalp yetmezliginin
tedavisi gerekmektedir. Asemptomatik ¢ocuklarda ameliyatin en ge¢ okul déneminden
once yapilmasi onerilmektedir (17). Semptomatik olan biitiin hastalarda derhal cerrahi
tedavi uygulanmalidir. Kritik AK tanis1 konulan yenidogana duktusu acgik tutmak i¢in
prostaglandin E1 infiizyonu, inotropik destek, diiiretik tedavisi baglanarak acil
transkateter veya cerrahi yolla koarktasyon giderilme plani yapilmalidir (45,48).
Giliniimiizde uygun boyutta ve yapilardaki vakalarda stent iglemi yaygin olarak tercih
edilmektedir (54-56).

2.4.1.2.3. Pulmoner valvuler stenoz (PS)

Pulmoner valvuler stenoz (PS) izole veya diger dogumsal kalp hastaliklar ile
birlikte ~goriilebilmektedir. Izole pulmoner stenoz KKH’larimin % 5-6’sinda
saptanmaktadir (7,45). Pulmoner stenoz valviiler, subvalviiler (infundibuler) ve
supravalviiler olabilmekte sag ventrikiil kavitesindeki anormal kas demeti nedeni ile de
obstriiksiyona neden olabilmektedir (Sekil 2.9).

Valviiler PS’; olgularin % 80’de darlik kapak seviyesindedir ve erkeklerde daha
fazla oldugu bildirilmektedir. Pulmoner kapak; yaprakg¢iklarin fiizyonu veya yoklugu ile
kalinlasmis ve displastik goriiniim almistir. Displastik kapaklar siklikla Noonan
sendromunda goriilmektedir (45,57).

Infundibuler PS; izole formlar1 seyrek olarak goriilmektedir. Genellikle genis
VSD ile iligkilidir ve Fallot tetralojisine eslik etmektedir.

Supravalviiler PS; Pulmoner arterdeki darlik olup rubella ve Williams sendromu
ile birlikte gbzlenmektedir (45).
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Sekil 2.9: Pulmoner Stenoz

Klinik; sag ventrikiil ile pulmoner arter arasindaki basing farkina (gradiyent)
baghdir. Hafif (gradiyent <30 mmHg) dereceli PS olan hastalar genelde
asemptomatiktir, orta (gradiyent 30-60 mmHg) dereceli PS olan hastalarda ise
genellikle asemptomatik olup egzersiz intoleransi ve ¢abuk yorulma goriilebilir (58).
Siklikla fizik muayenede iifiiriim duyulmast ile fark edilmektedir. Ikinci sesin pulmoner
komponenti geciktigi i¢in S2 g¢ifttir. Agir dereceli PS (gradiyent >60 mmHg) olan
hastalarda sag kalp yetersizligi ile birlikte hepatomegali, periferik 6dem, egzersiz
intolerans1 bulgular1 ve siyanoza neden olabilir (45). Agir olgularda S2’nin pulmoner
komponenti duyulmamaktadir. En iyi pulmoner odakta duyulan sistolik iiflirim darligin
derecesi arttik¢a daha da siddetlenmektedir. Kritik PS olan hastalarda sag ventrikiil
basinci sistemik basinca esit veya bu basingtan daha tist seviyededir, atriyel diizeyde
sagdan sola sant nedeniyle siyanoz goriilmektedir.

Telekardiyografi’de kalp buyiikligii valviiler PS’da normaldir. Apeks yuvarlak,
sag atriyum ve ana pulmoner arter segmenti belirgindir (Poststenotik dilatasyon
nedeniyle) Agir PS’da kardiyomegali olmakla birlikte akciger damarlanmasi azalmistir
(59).

EKG; hafif olgularda normal iken genellikle sag aks deviasyonu ve sag ventrikiil
hipertrofisi beklenen bulgulardir. Sag aks deviasyonu goriilmiiyor ve sol ventrikiil
hakimiyeti varsa sag ventrikiil hipoplazisinden siiphelenilmesi 6nerilmektedir (37).

Ekokardiyografi’de ise obstriikksiyonun yeri ve tipi gosterilmekte, darhigin
proksimali ile distali arasindaki basing farki dlgtilebilmektedir. Gradiyent 30 mmhg’ya
kadar hafif, gradiyent 30-60 mmhg arasi orta ve gradiyent >60 mmHg olmas ise ciddi
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darlik olarak yorumlanmaktadir. Doppler ekokardiyografi ile Ol¢iim kardiyak
kateterizasyona yakin bir sonug verebilmektedir (45).

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi ise valviiler PS’de tani i¢in gerekli degildir,
ekokardiyografinin ¢ift odacikli sag ventrikiil veya periferik pulmoner stenoz
tanisi/siiphesi olan hastalara uygulanmasi tavsiye edilmektedir (45). Ancak son yillarda
transkateterle antegrad yoldan balonla pulmoner valvuloplasti uygulanmaktadir (58).

Prognoz ve komplikasyonlar; hafif pulmoner stenozu olan hastalarda darligin
siddeti genellikle ilerlemezken agir obstriikksiyon varliginda ise yillar i¢inde sag
ventrikiiliin bozulmasi aritmiler ve erken 6liimlere yol agabilmektedir. Sagdan sola sant
gelisen olgularda beyin apsesi ile biitiin vakalarda enfektif endokardit yoniinden risk
vardir.

Tedavi; kritik pulmoner stenozu olan yenidoganlarda prostaglandin E (PGE)-1
inflizyonuyla duktus arteriyozusun agik kalmasmin saglanmasi ve semptomatik
hastalarda Kkateterizasyon ile oOlgiilen gradiyentin 30 mmHg’dan fazla saptanmasi,
asemptomatik hastalarda kateterizasyon ile olgiilen gradiyentin 40 mmhg’dan yiiksek
saptanmasi durumlarinda balon valviiloplasti uygulanmasi tavsiye edilmektedir (60).
Enfektif endokardit profilaksisi her zaman gereklidir. Cerrahi kararin verilmesi igin;
stenoza bagli semptomlar, intermittan siyanoz, sag ventrikiil sistolik basincinin 70
mmHg’dan ve gradiyentin 50 mmhg’dan fazla olmasi 6nerilmektedir (49). Son yillarda
supravalvuler PS’nin tedavisinde transkateter yontemle stent uygulanmasi tercih
edilmektedir (56).

2.4.1.3.1. Konjenital mitral yetersizligi (MY)

Konjenital mitral yetmezlik izole olabildigi gibi siklikla diger konjenital kalp
hastaliklariyla birlikte de goriilebilmektedir. Cogunlukla dogustandir ve AV kanal
defekti ile birliktedir. Ayrica miyokardit ve romatizmal kalp hastalig: ile birlikte de
goriilebilmektedir (60). Izole mitral yetersizlik mitral kapak aniiliis dilatasyonu, anormal
olarak yerlesmis kapak leafletleri, mitral kleft olusumuna sekonderdir ve kapak
deformedir. Mitral yetersizlik siddetli ise sol atriyum ve sol ventrikiil hipertrofisine yol
agabilir.

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

gelismektedir.
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Ekokardiyografi’de sol atriyum ve sol ventrikiilde biiyiime, kapak yapisi, eslik
eden anomaliler ile papiller kaslar, korda tendinealar ayrintili olarak
degerlendirilebilmektedir.

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

Prognoz ve komplikasyonlar; hafif regiirjitasyonlu hastalar goreceli olarak gok
uzun siire stabil kalirlar, enfektif endokardit nadir bir komplikasyon olup eriskin
yaglarda LV yetersizligi ve buna bagli pulmoner hipertansiyon gelisebilmektedir (61).

Tedavi’de KKY olanlarda erken donemde antikonjestif tedavi yararlidir. Ancak
aritmi, direngli KKY bulgular1 olan olgularda mitral valvuloplasti semptomlarda
gerilemeye neden olmakta kalp boyutlart normale gelebilmektedir. Bazi1 hastalarda
prostetik mekanik mitral kapak replasmani ve ciddi vakalarda kalp transplantasyonu
gerekebilmektedir (7).

2.4.1.3.2. Trikiispit yetmezligi (TY)

Izole konjenital TY genellikle trikiispit kapagin Ebstein anomalisi ile iliskilidir.
Ebstein anomalisi TY’nin siddetine ve atriyal seviyedeki bir baglantinin (patent
foramen ovale veya atriyal septal defekt) varligina bagli olmak {izere, siyanozsuz veya
degisen derecelerde siyanoz ile birlikte ortaya c¢ikabilmektedir. Diger cocuklar
asiyanotik olma egiliminde iken, yenidogan doneminde saptandigi taktirde Ebstein
anomalisi siklikla siyanoz ile iligkilidir (7).

Klinik’de TY siklikla sag ventrikiil disfonksiyonuna eslik etmektedir. Sag
ventrikil agir1 hacim yiikii, intrensek miyokardiyal hastalik, ya da her ikisinden dolay1
dilate oldugunda, trikiispit aniiliisii biiyiiyerek kapak yetmezligine neden olmaktadir.
Sag ventrikiil dilatasyonu diizeltildiginde TY diizelebilir ya da kapak aniiliisiiniin
cerrahi plikasyonu gerekebilir (7).

Telekardiyografi; genelde normal vaskiiler gélgeler goriilmekte olup eger agirsa
sag atriyal genisleme meydana gelmektedir.

EKG,; sag dal blogu paterni, sag atriyal hipertrofi ve ebstein anomalisinde birinci
derece AV blok gozlenmektedir (61).

Ekokardiyografi; kapagi dogrudan ilgilendiren nedenler saptanmakta, ventrikiil
islevleri, trikiispid aniiliis capi, diger kapaklar degerlendirilebilmekte ve pulmoner

basing hesaplanabilmektedir.
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Tedavi; genelde iyi tolere edilir, tedavi altta yatan neden ve patolojiye gore
diizenlenmelidir. Sol taraf kapak sorunlarinin diizeltilmesiyle TY genelde geriler ve
ortadan kalkar (62).

2.4.1.3.3. Aortik kapak yetersizligi (AY)

AY genellikle dogustan olmakla birlikte bikiispit aort kapagi, aort kapaginin
balon dilatasyonu sonrasi, subaortik darliga ikincil genislemis aort kokii ile birlikte
(Marfan sendromu, Ehler-Danlos sendromu) gibi nedenlerle olusmaktadir (60).
Romatizmal AY ise nadir goriilmekte ve mitral kapak hastaligina eslik etmektedir (5).
Ayrica izole AY varliginda LV cidar hipertrofisi eslik ediyorsa primer ve sekonder
hipertansiyon yoniinden degerlendirilmelidir.

Klinik; hafif yetersizligi olan hastalar asemptomatik iken agir AY’de egzersiz
intolerans1 gelismektedir. Hafif AY’de kalp sesleri normal, orta, agir AY’de S1
siddetinde azalma olmakta ve S2 normal veya tek duyulabilmektedir. Agir AY’de genis
nabiz basinci ve sigrayict nabiz duyulabilmektedir (61,63).

Telekardiyografi’de LV’i igerecek sekilde degisik derecelerde kardiyomegali
goriilmektedir. Siklikla ¢ikan aorta ve aort topuzunda belirginlesme vardir.

EKG’de hafif olgularda EKG normal iken agir olgularda LVH bulgular1 ve
aritmiler goriilebilmektedir (63).

Ekokardiyografi’de LV c¢apini, fonksiyonunu belirlemede ve kapak yapisini
degerlendirmede faydalidir. Dilate sol ventrikiil ve normal sol atriyum goriilmektedir
(63). Ayrica bikiispit AY, AS, AK, ve LV cidarmni degerlendirmede yararhdir.

Prognoz ve komplikasyonlar; hafif-orta AY’li hastalar uzun siire asemptomatik
kalirlar, ancak semptomlar ortaya ¢ikinca hastalar hizla kotiilesirler. Anjinal agri, KKY,
coklu ventrikiiler erken vurular agir AY ile ortaya ¢ikan istenmeyen belirtiler olup
enfektif endokardit nadir bir komplikasyonudur (61).

Tedavi; hafif ve orta AY’li hastalar uzun siire asemptomatik iken semptomlar
ortaya c¢iktiktan sonra hizla kotilesmektedir. AY olan biitiin olgulara Enfektif
endokardit proflaksi uygulanmasi gerekmektedir. Agir AY’si olan semptomatik (gogiis
agrisi, senkop, egzersiz dispnesi) hastalar, ilerleyici LV fonksiyon bozuklugu ve
genislemesi olan hastalara cerrahi tedavi onerilmektedir (63).

2.4.1.4.1. Mitral stenoz (MS)

Dogustan izole MS ¢ok nadir olup genelde Shone kompleksinde oldugu gibi
diger anomalilere eslik etmektedir. Romatizmal MS c¢ocukluk ¢aginda nadir

gorilmektedir ¢linkii bu durumun gelismesi i¢in ilk atagin tizerinden 5-10 yil gegmesi
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gerekmektedir (61,63). Etyolojiden bagimsiz olarak 6nemli MS sonucunda LA’da
genisleme, pulmoner venéz hipertansiyon, pulmoner arter hipertansiyonu, sag kalpte
hipertrofi ve genisleme goriilmektedir.

Klinik’de hafif MS’lu hastalar asemptomatik iken agir MS’lu bebeklerde nefes
darligi ve biiylime geriligi semptomlart erken donemde goriilmektedir. Biiyiik
cocuklarda egzersiz intoleransi, dispne ile ortopne goriilmektedir. Tekrarlayan
karditlerler klinik durumu daha da agirlastirmaktadir (63).

Telekardiyografi’de sol atrium ve sag ventrikiil genellikle biiylimiistiir ve ana
pulmoner arter segmenti genellikle belirginlesmistir (61).

EKG’de sag aks sapmasi, sol atriyal hipertrofi, sag ventrikiil hipertrofisi sik
goriilmektedir (62).

Ekokardiyografi; papiller yapilarin, kordalarin, kapaklarin, supravalvular
bolgenin yapisal anomalilerini gostermekte yardimcidir. Genellikle sol atriyum genis
goriilmekte, ana pulmoner arter, sag ventrikiil ve sag atriyum genislemektedir (64).
Doppler ile de LA-LV arasindaki diyastolik basing farki dlgiilerek darligin derecesi
belirlenebilmektedir (54).

Prognoz ve komplikasyonlar; hafif MS’Iu ¢ocuklarin ¢ogu asemptomatik olup
ancak egzersizle semptomatik hale gelirler. Biiylime geriligi olan belirgin MS’lu
cocuklara balon veya cerrahi girisim gerekli olup tekrarlayan romatizmal ates
rekiirrensleri darligin kotiilesmesine neden olabilmektedir (61).

Tedavi; hafif ve orta MS’larda dekonjestif tedavi uygulanmaktadir. Tekrarlayan
akciger enfeksiyonu ve biiylime geriligi olan cocuklarda kapagin balonla dilatasyonu
onerilmektedir. Ancak konjenital olanlarda LV ve aortanin gelisimi etkilendiginden
eslik eden konjenital yapilarla tedavi degerlendirilmelidir. Semptomu olan hastalarda ve
mitral kapakta 10 mmhg lizerinde basing farki olanlarda cerrahi endikasyonu vardir
(60,61).

2.4.2. Siyanotik konjenital kalp hastahiklari
2.4.2.1. Pulmoner kan akim diisiik olanlar

2.4.2.1.1. Fallot tetralojisi (TOF)

Fallot tetralojisi bir yasindan sonra en sik goriilen siyanotik konjenital kalp
hastaligidir (65). Tim konjenital kalp hastaliklar1 arasinda % 8-10 siklikta
goriilmektedir. Karakteristik ozellikleri, biiylik malalignment yapida genis VSD
(genellikle cap1 aortik kapak anulusu ile ayni olan), sag ventrikiil ¢ikim yolu darlig
(RVOT) (infundibular stenoz), ata biner tarzda dekstrapozisyonlu aorta ve sag ventrikiil
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hipertrofisi seklindedir (66). Eger bunlarla birlikte ASD de varsa Fallot pentalojisi de
denilmektedir. Pulmoner stenoza bagl olarak; sag ventrikiil hipertrofisi, akciger
perfiizyonunda azalma, sagdan sola sant ve santral siyanoz gelismektedir (66) (Sekil
2.10).

Anomalinin en siddetli formunda pulmoner kapak atretik (%15) olup pulmoner
anulus ve PA hastalarin ¢ogunda degisken derecelerde hipoplastiktir. FT’de % 20
olguda sag arkus aorta, olgularin % 5-9’unda koroner arter anomalileri goriilmekte olup

anomaliler genellikle LAD’de gézlenmektedir (65,67).

FALLOT TETRALOJISI

Sekil 2.10: Fallot Tetralojisi (TOF)

Klinik; semptomlarin siddeti pulmoner stenozun derecesi ile iliskilidir (65).
Siyanoz dogumda mevcut olabilmekte, daha ge¢ infant donemi boyunca veya ¢ocukluk
caginda pulmoner stenozun artmasina bagh olarak gozlenebilmektedir. Tipik olarak 6
hafta ile 6 ay arasinda siyanoz fark edilmektedir. Siyanoz miikk6z membranlarda, agiz ve
tirnak uclarinda goézlenmektedir. Efor dispnesi, ¢omelme ve hipoksik nobetler
olusabilmektedir. Cocukluk ¢agi sirasinda pulmoner stenozu olan olgularda anemi veya
enfektif endokardit gibi iizerine binen bir hastalik olmadigi siirece konjestif kalp
yetersizligi bulgulari ortaya ¢itkmamaktadir. Siirekli siyanoza sahip hastalarda el ve ayak

parmaklarinda ¢omaklagsma (6 ayliktan Once oldukca seyrek) goriilmektedir. Sag
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ventrikil aktivitesi genellikle artmakta, sol orta sternum simirinda sistolik bir tril palpe
edilebilmekte (%50) ve aorta kaynakli ejeksiyon klik isitilebilmektedir. 2. kalp sesi
sadece aortik komponente ait olarak tek isitilmektedir. Pulmoner kapaktan kaynaklanan
3-5/6 siddetinde sistolik ejeksiyon {ifiirimii sternumun sol kenarinda 2-4. interkostal
araliklar arasinda isitilir ve sol omuza yayilir. Sag ventrikiil ¢ikis yolu darlig1 arttikca
ifirim hafiflemekte ve kisalmaktadir. Nadiren PDA varhiginda siyanotik
yenidoganlarda siirekli tfiirim de alinabilmektedir (pulmoner atrezi ile birlikte olan
TOF) (67,20).

Telekardiyografi’de kalp biiyiikliigii normal veya normalden kiiciiktiir. Sag
ventrikiil hipertrofisi nedeniyle apeks yukari kalkmis goriinlimdedir. Bu goriiniime
‘tahta pabug’ gdriiniimii ad1 verilmektedir. Sagdan sola sant nedeniyle pulmoner artere
ve akcigere giden kan azaldigi i¢in, pulmoner konus ¢okiik ve akciger damarlanmasi
azalmistir. Hastalarin yaklasik % 25°de sag arkus aorta da bulundugu i¢in sag tist kontur
belirginlesebilmektedir (67).

EKG’de sag ventrikiil hipertrofisi ile sag aks bulgular1 saptanir (asiyanotik
formda QRS aksi normaldir) (7).

Ekokardiyografi ise pulmoner stenozun yeri ve derecesi, VSD, aortanin
dekstrapozisyonu, sag ventrikiil hipertrofisi, anormal koroner arterlerin saptanmasinda
ve anomalilerin tespitinde yararlidir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; pulmoner basincin dlgiilmesi, sag ventrikiil
ve aort basinglariin esit oldugunun, sag ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonunun, aort
anatomisinin ve VSD’nin  gdsterilmesinde, pulmoner arterlerin  gelisiminin
saptanmasinda, aortada oksijen satiirasyonunun diisiikligiinii 6lgmede (% 75-85), eslik
eden koroner anomalileri saptamada ve atrezili tiplerde duktusun stentlenmesinde
kullanilmaktadir (49,68).

Prognoz ve komplikasyonlar; hastaligin progresyonu sag ventrikiil ¢ikis yolu
obstriiksiyonunun derecesine baglanmaktadir (65). Siyanozu ciddi olan hastalarda
gelisme geriligi, hipoksik nobetler gelisebilmektedir ve bu hastalar siyanoza sekonder
polisitemi ve goreceli demir eksikligi anemisi yoniinden takip edilmelidir. Subakut
bakteriyel endokardit nadir ve ciddi bir komplikasyondur. Beyin apsesi ve
serebrovaskiiler olaylar seyrek olmakla beraber olusabilmektedir. Pihtilasma bozuklugu
uzun siiren siyanozun ge¢ bir komplikasyonudur. Ameliyat yapilamayan vakalarin ¢cok

biiyiikk bir bolimii hipoksi ve enfektif endokardit gibi nedenlerle ¢ocukluk yillarinda
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kaybedilmektedir (67,19). Ameliyat yapilan hastalarin % 1-5 kadarinda aritmilere bagl
ani kardiyak 6liim gozlenmektedir (65).

Tedavi; siyanozu ¢ok siddetli olan bir yenidoganda prostaglandin uygulamasi
cerrahi yapilana kadar duktusun agik tutulmasi igin yararli olmaktadir. Hematokrit ve
hemoglobin takibinin yapilmasi, demir eksikligi anemisinin ve dehidratasyonun
diizeltilmesi gerekmektedir. Bir infanttaki hipoksik ataklar baslangigta diz-gogiis
pozisyonuna getirilerek, yliksek konsantrasyonda oksijen ve morfin siilfat uygulanarak
tedavi edilmelidir. Eger asidoz varsa ve hemen diizelmiyorsa intravenéz sodyum
bikarbonat ve bir alfa-adrenerjik agonist verilmesi onerilmektedir. Hipoksik ataklarin
onlenmesinde 0,5-1,5 mg/kg propranololun yararli oldugu gosterilmistir. Fallot
tetralojisinde dijital preparatlarmin ve diiiretiklerin yeri ve yarar1 yoktur. Ozellikle
sistemik-pulmoner arter santt olanlarda bakteriyel endokardit ciddi bir
komplikasyondur. Dis hijyeni subakut bakteriyel endokarditin dnlenmesinde dnemlidir.
Erken tani ve iyi tedavi sekel olasiligini azaltmaktadir (8). Siyanotik nobetleri olan 3-4
ayliktan kiiciik bebeklerde, hipoplastik pulmoner arteri olan ¢cocuklarda, uygun olmayan
koroner arter anatomisi olan hastalarda Blalock Taussig cerrahi uygulanmaktadir.
Giiniimiizde en sik kullanilan yontem sant ameliyatidir (49,57). Yeterli damar gelisimi
ve kiloya ulasan bebeklere tercihen 1 yas ve Oncesinde total diizeltme ameliyati
onerilmektedir.

2.4.2.1.2. Pulmoner atrezi

Pulmoner atrezi,VSD ile birlikte ya da VSD’siz goriilebilmektedir (Sekil 2.11 ve
12).

Pulmoner atrezi ve VSD birlikteliginde; sag ventrikiill kan akimi tiimiiyle
aortaya olmaktadir. Pulmoner kan akimi PDA veya bronsiyal kollateral dolasimla
gerceklesmektedir.

Pulmoner atrezi ve normal ventrikiil septum’lu olgular nadir goriilmektedir.
Sag ventrikiil ve pulmoner arterler hipoplazik oldugu i¢in kan sag atriyumdan PDA ya
da ASD yolu ile sol atriyuma ge¢cmektedir. Burada pulmoner venoz kanla birleserek sol
ventrikiil ve aortaya pompalanmaktadir. Trikiispit kapak nadiren normaldir; siklikla
displazik, stenotik veya regiirjitandir. Bu nedenle duktus ve ASD’nin agik kalmasi
gerekmektedir.

Klinik; pulmoner atrezi ve VSD birlikteliginde bulgular fallot tetralojisinin ciddi
formuna benzemektedir. Siyanoz dogumdan sonraki ilk saatler ya da gilinler iginde

ortaya ¢ikmaktadir. Tetralojideki sistolik {iflirim yoktur. Genislemis aort kokiine bagl
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ejeksiyon klik izlenmekte olup 2. kalp sesi orta siddette ve tektir. Fakat bazen duktal
akima veya bronsiyal kollateral dolasima bagli devamli iifiirim tiim prekordiyumda
duyulabilmektedir. En sik inen torasik aortadan ¢ikan major aortikopulmoner kollateral
arterler (MAPCA) goriilmektedir. Pulmoner atrezi ve ventrikiil septumu normal olan
yenidogan bebeklerde duktus arteriyozusun kapanmaya basladigi ilk saatler ya da
giinlerde siyanoz belirginlesmektedir. Erken donemde tedavi edilmezse hastalarin

¢ogunda ciddi siyanoz ve solunum sikintisi gelismektedir.

Sekil 2.11ve 2.12: VSD’siz ve VSD’li pulmoner atrezi

Telekardiyografi’de pulmoner atrezi ve VSD’de sag ventrikiil hipertrofisi
nedeni ile apeks yukar1 kalkmistir, ana pulmoner arter segmenti ¢okiik goriintimdedir.
Normal ventrikiil septumu olan pulmoner atrezide ise akciger vaskiilaritesi azalmis ve
kalp biiyiik goriniimlidiir (7,67).

EKG’de VSD ile olan pulmoner atrezi tipinde sag ventrikiil hipertrofi bulgulari;
normal ventrikiil septumun oldugu tiplerde ise 0 ile 90 derece arasinda frontal QRS
aks1, sag atriyal genisleme, sol ventrikiil Gistiinliigli veya hipertrofisi saptanmaktadir (7).

Ekokardiyografi’de pulmoner atrezinin diizeyi belirlenmektedir. Kalin sag
ventrikiil duvari, atrezik pulmoner kapak, VSD’nin 6zellikleri, doppler eko ile pulmoner
kapaktan disa akim, MAPCA ve PDA’nin olup olmadig: gosterilmektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; oksijen satiirasyonu Olgiilerek atriyum
diizeyinde sag sol sant belirlenmektedir. Sag ventrikiil basinci genellikle sistolik sol

ventrikiil ve aorta basincin1 gegmektedir. Sag ventrikiil anjiyografisinde trikiispit kapak
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ve kavite hipoplazisi goriilmekte, sag ventrikiil siniizoitleri ile kollaterallerin dagilima,
koroner damarlarin yapisi incelenebilmektedir (7). Ayrica perkiitan transkateter yolla
duktusa stent ile valvuloplastiye imkan vermektedir.

Prognoz ve komplikasyonlar; erken donemde pulmoner kan akiminin
degerlendirilmesi gerekmekte olup aksi taktirde bu hastalarin yasamlarinin ilk iki
yilinda kaybedilecegi belirtilmektedir (67).

Tedavi; tedavide amag¢ Oncelikle duktusu agik tutmaktir. Cerrrahi girisim
yapilmayan vakalarin iki aydan fazla yasamalar1 genellikle olanaksizdir. Bu nedenle
cerrahi girisime kadar prostaglandin E1 infiizyonu veya duktusun stentlenmesi islemi
yapilmalidir (8). Pulmoner vaskiiler yatagi iyi gelismis olgularda sag ventrikiil ve
pulmoner arter arasina kapakli konduit konularak VSD kapatilmalidir. Santral pulmoner
arterlerin normalin % 50’sinden daha az gelistigi hipoplazik olgularda Blalock-Taussig
sant1 veya sag ventrikiil ile hipoplastik pulmoner arter arasina tiip yerlestirilip palyatif
amach girigsim yapilarak tiim diizeltme daha sonraya ertelenmelidir (67).

2.4.2.1.3. Trikiispit atrezisi

Dogustan kalp defektlerinin % 1-3’iinii trikiispit atrezisi olusturmaktadir.
Trikiispit atrezisi sag atriyum ile sag ventrikiilii birbirinden ayiran trikiispit kapagin
yoklugu ile karakterize siyanotik, dogumsal bir kalp hastaligidir. Sag atriyumun
desatiire kani sag ventrikiile akmadigindan sag ventrikiil hipoplazik ve tam olarak
gelisememekte ve siklikla PDA, VSD, ASD gibi defektlerle birlikte bulunmaktadir. Sag
ventrikiiliin gelisim geriligi, sol ventrikiiliin hipertrofisiyle sonu¢lanmaktadir. Vakalarin
hayatta kalmasi1 atriyumlar ve ventrikiiller arasinda bir delik bulunmasina baghdir.
Boylece sag atriyuma geri donen oksijenden fakir vendz kan iki atriyum arasindaki
delikten sol atriyuma gegmektedir. Burada kan akcigerden gelen temizlenmis
oksijenden zengin kan ile karigmaktadir. Bu oksijenden fakir kan karigiminin ¢ogu sol
ventrikiile gecmekte ve aort ile viicuda tasinmaktadir. Sol ventrikiilde kalan kan, iki
ventrikiil arasindaki delik ile kii¢iik olan sag ventrikiile gegmekte ve buradan pulmoner
arter ile tekrar akcigere pompalanmaktadir (69).

Klinik; siklikla dogumdan itibaren ciddi siyanoz bulunup, takipne ve beslenme
zorlugu belirgindir. Klinik belirtilerin ¢iktig1 yas ve basvuru bulgular1 birincil olarak
VSD’nin boyutlarina ve pulmoner kan akimina baghdir. Trikiispit atrezisine 6zgii tipik
oskiiltasyon bulgusu yoktur. Muayenede 2. kalp sesi siklikla tektir. Kiiciik VSD
varliginda sternum sol alt kenarinda 2-3/6 derece holosistolik bir iifliriim, siklikla eslik

eden trill ve siyanoz saptanmaktadir (7,67).
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Telekardiyografi’de pulmoner vaskiilaritede azalma, kalp boyutlarinin normal
veya sag atriyum ve sol ventrikiil genislemesine baglh hafif artis saptanabilmektedir
(60).

EKG ’de superior QRS aksi karakteristik olup sag atriyal hipertrofi, sol ventrikiil
hipertrofi bulgular1 mevcuttur (67).

Ekokardiyografi’de kiigiik sag ventrikiil, genis sol ventrikiil ve trikiispit kapagin
atrezik yapist gorilebilmektedir. Ayrica VSD’nin genisligi ve pulmoner akimi
degerlendirilebilmektedir. Renkli Doppler ile kan akiminin atrezik trikiispit kapak
yerine genis bir ASD yolu ile sol atriyuma, buradan sol ventrikiile gectigi
saptanabilmekte, ek anomaliler arastirilabilmektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; Kateterizasyonda sag atriyumdan sag
ventrikiile gecilememektedir. Kateterizasyon yenidoganlara balon atriyal septostomi
uygulama amaciyla onerilmektedir. Kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi ise daha ¢ok
palyatif ameliyat sonrasi, Fontan modifikasyonu Oncesi hazirliklar i¢in ayrica duktusa
bagimli lezyonlarda duktal stentleme amaciyla kullanilmaktdir (70,56).

Prognoz ve komplikasyonlar; pulmoner kan akiminin azaldigi1 vakalarda tedavi
acil cerrahi girisimdir. Cerrahi yapilmadan sag kalim % 10’dur. Duktus arteriyozusun
kapanmasi ile 2-3 haftalik yenidoganda ciddi hipoksi ataklar1 geligebilmektedir.

Tedavi; prostaglandin E1 infiizyonu ve duktal stentleme duktusun agik kalmasini
saglayarak hipoksiyi azaltmaktadir. Yenidogan doneminde interatriyal karisim sadece
kiigiik bir patent foramen ovale ile saglaniyorsa, balon atriyel septostomi yapilmasi
tavsiye edilmektedir. Tedavide ilk asamada Blalock-Taussig sant1 islemi yardimcidir.
Aortapulmoner santlar palyatif olarak denenebilmektedir. Vena kava superior sag
pulmoner arter anastomozu (Glenn operasyonu) yapilabilmektedir. Trikiispit atrezisinde
ideal ameliyatlardan birisi olan Fontan operasyonu sag atriyum ile pulmoner arterin
kapaksiz bir kondiiitle anastomozu ve ASD’nin kapatilmasidir. Fontan operasyonun sol
ventrikiil fonksiyonu bozulmadan yapilmasi onerilmektedir (67). Pulmoner arter
akimimin arttigr biiylik arter transpozisyonu ile birlikte kalp yetersizligi gelisen
vakalarda, pulmoner kan akimini azaltmak amaciyla palyatif olarak pulmoner arterin
bantla daraltilmasi1 yontemi de uygulanmaktadir (19).
2.4.2.2. Pulmoner kan akim yiiksek siyanotik kalp hastaliklar:

2.4.2.2.1. Biiyiik arter transpozisyonu (BAT)

Biiyiik arterlerin transpozisyonu tam veya diizeltilmis olabilmektedir.

28



Tam transpozisyon; basit transpozisyon veya atriyo-ventrikiiler konkordans ve
ventrikiilo-arteriyel diskordans (pulmoner arter sol, aorta sag ventrikiilden ¢ikmaktadir)
ile seyreden anomali olarak tanimlanmaktadir.

Diizeltilmis transpozisyon; tim konjenital kalp hastaliklarinin % 1’inden azini
olusturmakta olup atriyo-ventrikiiler ve ventrikiilo-arteriyel diskordans mevcuttur. Sag
atriyum morfolojik sol ventrikiile, sol atriyum ise morfolojik sag ventrikiile agilirken,
pulmoner arter sol, aorta sag ventrikiilden orijin almaktadir (71). Aorta Onde ve
pulmoner arterin saginda yer almaktadir.

Tam BAT’da mutlaka arada VSD, ASD, PDA gibi baglantilardan birisi
olmalidir. TOF’den sonra en sik goriilen siyanotik kalp hastaligi olup BAT diyabetik
anne ¢ocuklari ve erkeklerde 3:1 oraninda daha fazla goriilmektedir (19).

Klinik; dogumdan once oksijenizasyon normalken, dogumdan sonra duktus ve
foramen ovalenin kapanmasi ile siyanoz gelismektedir. Yenidogan déneminde dispne
ve beslenme giicliigii ile birlikte konjestif kalp yetersizligi (KKY) bulgular
gelismektedir. Ikinci kalp sesi tek ve siddetlidir. Ventrikiil septumu normal olan
infantlarda ifiirim yoktur. VSD oldugu zaman pansistolik iiflirim sol alt sternal
kenarda duyulmaktadir. Kompleks transpozisyonlu hastalarin fizyolojik durumu fallot
tetralojisine benzemektedir. Diizeltilmis BAT’l1 hastalar, ek anomali yoksa erken
cocukluk doneminde asemptomatiktir. Ancak yasamin ilk haftalarinda ilave defektli
hastalarin ¢ogu; VSD+PS veya genis VSD sonucu olarak siyanoz ile semptomatik hale
gelmektedir. Hastalarin % 60-70’de VSD mevcuttur (67).

Telekardiyografi’de pulmoner damarlanmada artis ve kardiyomegali mevcuttur.
Ayrica biiyiikk damarlarin tam 6n-arka pozisyonda olmasindan ve hipoksi nedeniyle
timus hipoplazisi bulundugundan, bu hastalarda iist mediasten dardir. Kalbin gériiniimii
‘yan yatmig yumurta’ ya benzetilmektedir (72).

EKG 'de QRS aks1 saga dogrudur. Yasamin ilk birka¢ giiniinden sonra V1°de T
pozitifligi sag ventrikiil hipertrofisini diisiindiirmektedir. Genis VSD, PDA veya
pulmoner obstriiktif hastalik durumlarinda biventrikiiler hipertrofi gdzlenebilmektedir.
Diizeltilmis BAT da, sol prekordiyal derivasyonlarda Q dalgasi bulunmamasi ve sag
ventrikiil hipertrofi bulgular1 olmaksizin V4R ve V1’de Q dalgasi bulunmasi tipiktir.
Degisik derecelerde AV blok yaygindir. Atriyal aritmi ve Wolff Parkinson White
sendromu bazen olabilmektedir (67,19).

Ekokardiyografi; ondeki biiyiik arterin innominate, karotid ve subklavian

arterlere; arkadaki biiylik arterin ise sag ve sol pulmoner arterlere dallandigini
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gostererek tani koydurmaktadir. Ayrica PS, VSD ve ASD iki boyutlu EKO ile rahatca
goriilebilmektedir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; sag ve sol ventrikiil anjiyografilerinde
bliylik damarlarin yanlis ventrikiillerden ¢iktig1 gosterilmekte ve diger kalp anomalileri
dislanmaktadir. Her iki ventrikiil basinglariin o6l¢iimii de cerrahi yaklagimin
belirlenmesi agisindan 6nemlidir (19).

Prognoz ve komplikasyonlar; tam transpozisyonda; yenidogan doneminde
ilerleyici hipoksi, asidoz, kalp yetersizligi ve Oliimle sonuglanir ve cerrahi girisim
yapilmazsa hastalarin % 90’1 ilk 6 ay icinde Oliirler. Diizeltilmis transpozisyonda ise
klinik seyir eslik eden defektlerin ve komplikasyonlarin varligi ya da yoklugu ile
belirlenmekte ve eslik eden defektlere yonelik palyatif cerrahi girisimler gerekmektedir
(67).

Tedavi; kalp yetersizligi ve asidoz diizeltilmelidir (ditiretikler, dijitaller, beta
blokor, ACEI) (67). Yenidogan doneminde duktusu agik tutmak igin iv prostaglandin
uygulanabilmektedir. Karigimin sadece PFO ile oldugu vakalarda acilen balon atriyal
septostomi ile yeterli karisim saglanmalidir. Bu gruptaki vakalar tedavi edilmezlerse %
90’1 ilk alt1 ayda, % 98’1 iki yasin altinda kaybedildigi s6ylenmektedir (19). Postnatal 2.
haftaya kadar kalp yetmezligi gelismeden aorta ve pulmoner arterin kalpten g¢iktiklari
bolgeden kesilip yerlerinin degistirilmesi yani arteriyal switch operasyonu
uygulanmalidir (19). Daha komplike vakalarda ise Mustard ve Senning operasyonlari
yapilmaktadir. Ancak bu tiir operasyonlarda ciddi aritmi komplikasyonlari
beklenmektedir (67).

Diizeltilmis transpozisyonun cerrahi yaklagiminda ise klasik onarimda; anatomik
RV’yi sistemik ventrikiil olarak birakmakta ve bu islemde trikiispit kapagin (veya sol
AV kapak) normal ve RV fonksiyonlarinin iyi olmasi gerekir (67). Anatomik onarimda
ise anatomik LV’i sistemik ventrikiil haline getirir. Bu onarimda TY ve RV yetmezligi
gelismesi riski daha azdir. Diger bir ameliyat sekli olan Fontan tipi ameliyatta ise bir
ventrikiiliin hipoplazisi, AV kapaklarin ‘starddling’i veya birden ¢ok VSD bulunmasi
gibi kompleks kalp anatomisi olan hastalarda iki yonlii Glenn ameliyati veya tam
Fontan girisimi gereklidir (19,67).

2.4.2.2.2. Total pulmoner venoz doniis anomalisi (TPVDA)
Tiim dogustan kalp hastaliklarinin % 1°ni olusturmakta olup erkeklerde daha sik

goriilmektedir (4:1). Pulmoner venlerle LA arasinda direk iligki saglanamayip pulmoner
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venler RA ya da sistemik venlere agilmaktadir (67). Suprakardiyak, kardiyak,
infrakardiyak ve miks tipleri vardir.

Suprakardiyak tip; en sik goriilen form (% 45) olup ortak pulmoner vendz siniis
drenaj1 sag vena cava superiora agilmaktadir.

Kardiyak tip; ortak pulmoner vendz siniis koroner siniise veya pulmoner venler
sag atriyuma agilmaktadir.

Infrakardiyak tip; ortak pulmoner vendz siniis drenaji portal ven, duktus
venozus, hepatik ven veya vena kava inferiora olmaktadir (67,73).

Miks tip; diger tiplerin kombinasyonudur.

Klinik; hastalarda hayatin idamesi i¢in mutlaka PFO ya da ASD dogum sonrasi
gereklidir. Klinik ASD’nin genisligi, pulmoner vendz obstriiksiyonun derecesi ve
pulmoner vaskiiler rezistansa goére degiskenlik gostermektedir. Dogum sonrasi ilk
birka¢ haftadan itibaren genellikle kardiyomegali, artmig pulmoner kan akimi ve orta
derecede siyanoz ortaya ¢ikmaktadir. Hastalarda daha sonra tasipne, tekrarlayan ciddi
pulmoner konjesyon ataklari, gelisme geriligi ve hepatomegali tabloya eklenmekte ve
fizik muayenede tiftiriim bulunmamaktadir (67,74).

Telekardiyografi; kardiyomegali ve pulmoner vaskiiler goélgelerde artma
saptanmaktadir. Suprakardiyak tipte pulmoner venler sol innominat vene ve sol vena
cava superiora dokiiliiyorsa filminde ‘kardan adam’ ya da ‘sekiz’ gOriiniimii
olugsmaktadir. Pulmoner vendz obstriiksiyonu olanlarda (infrakardiyak tip) kalp golgesi
normal veya hafif genisken, akciger alanlarinda pulmoner 6dem bulgular ortaya
cikmaktadir (67,72).

EKG; sag gogiis derivasyonlarinda yiiksek R dalgalari ile birlikte RVH’si
mevcuttur. RAH de bazen olmaktadir (67).

Ekokardiyografi; pulmoner venlerin sol atriyuma drene olmadiklari, bazi
olgularda ise pulmoner venlerin drenaj yollari1 gosterilmektedir (4). Ayrica sag atriyum
ve ventrikiiliin dilatasyonu ile birlikte sol atriyum ve ventrikiiliin hipoplazisi yol
gostericidir. VCI ve VCS’un dilatasyonu, koroner siniis dilatasyonu goriildiigiinde bu
hastaliktan siiphelenilmelidir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; pulmoner arter basinci degisik derecelerde
yiikselir, fakat belirgin pulmoner vendz veya vaskiiler obstriiksiyon varsa sistemik
basinc1 asabilmektedir (68). Ayrica pulmoner vendz kan alim yollarmin tespit

edilmesine yardimcidir.
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Prognoz ve komplikasyonlar; gelisme geriligi, tekrarlayan pnomoniler ile
birlikte KKY meydana gelmekte olup cerrahi onarim yapilmazsa darlik olmayan siit
¢ocuklarinin tigte ikisinde bir yasina gelmeden 6liim meydana gelmektedir (67).

Tedavi; gelisen kalp yetersizligi ve pulmoner 6dem tedavi edilmeli, oksijen
uygulamasi, diiiretikler, bazen entiibasyon ile solunuma yardim gerekebilmektedir.
Ancak hayatin erken doneminde acil diizeltici ameliyat 6nerilmektedir. Operasyonda
asil amag ortak pulmoner vendz trunkus ile sol atriyum arasinda kan akimini saglayacak
bir anastomoz yapmak ve sol-sag kalp arasindaki santa yol agan defekti kapatmaktir.
Operasyon sonrasi sonuglar genelde yliz giildiiriicii olmakla birlikte 6liim oranlari
degisik literatiirlerde operasyon yasi ve eslik eden lezyonlara bagli olarak % 2-20
arasinda farklilik gostermektedir (74).

2.4.2.2.3. Trunkus arteriyosus
Trunkus arteriyosus tiim konjenital kalp hastaliklarinin % 1,2’sini olusturmakta

olup olgularin % 30°’da 22q11 delesyonu saptanmaktadir. Tek bir arteriyel kok kalpten
cikmakta ve sistemik, pulmoner ve koroner dolagimlari saglamaktadir. Mutlak olarak
malalagment VSD eslik etmektedir, interventrikiiler septum dekstrapoze olup Trunkus
hem sag hem de soldan kan almaktadir. Trunkal kapak bikiispit, trikiispit veya
quadrikiispit olabilmekte ve siklikla kapak yetersizligi bulunmaktadir (7). Bu anomali
Collet ve Edwards’in smiflamasina gore dort tipte tanimlanmaktadir. Pulmoner kan
akimi L. tipte artmis, II. ve IIL. tipte normal, IV. tipte ise azalmistir. Koroner arter
anomalileri yaygindir ve yiiksek operatif mortaliteye neden olmaktadir. Hastalarin %
30’da sag aortik ark, % 10’da kesintili aortik ark ve % 33 hastada hipokalsemiyle
birlikte Di George Sendromu kanitlart mevcuttur.

Klinik; dogumdan hemen sonra siyanoz goriilebilmekte, birka¢ giin ya da hafta
icinde konjestif kalp yetersizligi bulgular1 ortaya ¢ikmaktadir. Diyastol sirasinda
trunkustan pulmoner artere yonelen kan ¢ok genis bir nabiz basincina neden olmaktadir.
Kalp kuvvetli 1. ve 2. kalp sesleri ile hiperdinamiktir ve hemen daima bir aort ejeksiyon
kligi duyulmaktadir. Semiulnar kapakta akim artisina bagh olarak genellikle sternum sol
ya da sag kenarmnda 2-3/6° siddetinde bir sistolik ejeksiyon iifiiriimii duyulmakta, ancak
eger trunkus kapaginda darlik bulunursa iifiirimiin siddeti 4° olabilmekte ve trill de
bulunabilmektedir. Darlik ve yetersizlik bir arada oldugunda karakteristik 6ne-arkaya
(camasir makinesi) iiflirlimii vardir. Pulmoner damar direnci yiikselen biiyiik ¢ocuklarda
derinlesen siyanoz, polisitemi ve parmaklarda comaklagsma goriilebilmektedir (7,67).

EKG; vakalarin ¢cogunda kombine ventrikiiler hipertofi goriilmektedir (67).
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Telekardiyografi’de orta derecede kardiyomegali ve vaskiilarite farkliliklar:
bulunmaktadir (74).

Ekokardiyografi; VSD, turunkal arter ve pulmoner arterin genisligi, eslik eden
anomaliler, kapak yetersizlikleri tespit edilmektedir (66).

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi; kateter genellikle trunkus arteriyozustan
pulmoner arterlere gecebilmekte, ventrikiil ve pulmoner arter basinglari esit oldugundan
gec donemde pulmoner arter basinglarinin sistemik basincin iistiine ¢ikmasina neden
olmakta ve Eisenmenger’e ait bulgular saptanabilmektedir (7).

Prognoz ve komplikasyonlar; pulmoner akimina bagli olarak degiskendir.
Genellikle ameliyat edilmeyen vakalarin % 75’1 ilk 3-12 ayda kalp yetersizligi ile
kaybedilmektedir (19).

Tedavi; cerrahi girisimin, pulmoner damar hastaligi gelismeden, ilk 3-4 ay
icinde yapils1 Onerilmektedir. Kalp yetersizligi tedavisi ve enfektif endokardit
profilaksisi uygulanmalidir. Diizeltme ameliyati (Rastelli) trunkus vakasinda var olan
VSD’nin kapatilmasin1 ve sol ventrikiil ¢ikisinin trunkusa agilmasii saglayan bir
ameliyattir (19).

2.4.2.2.4. Ebstein anomalisi

Tiim dogustan kalp hastaliklarinin % 1’den azini olusturmaktadir. Trikiispit kapak
anatomik olarak sag ventrikill icerisine dogru yer degistirmektedir. Bu durumda sag
ventrikiiliin bir kism1 sag atriyum igerisine dahil olmaktadir. Sag ventrikil kiiciik, sag
atriyum biiyiik ve trikiispit kapakta yetersizlik mevcuttur. Tiim hastalarda sag-sol sant
interatriyal baglant1 (PFO ya da ASD) vardir ve siyanoz goériilmektedir (7,67,75). WPW
gibi aksesuar yolaklar gelismistir (75) (Sekil 2.13).
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Sekil 2.13: Ebstein Anomalisi

Klinik; sag ventrikiil kavitesinin kiigiik, kapak yetersizliginin ciddi oldugu
olgularda hayatin ilk giinlerinde KKY ve siyanoz gelismektedir. Siyanozun derecesi
pulmoner kan akimina baghdir (75). Hastalarin ¢ogunda semptomlar hafiftir ve geng
erigkin yasa kadar ortaya c¢ikmamaktadir ancak sik aritmiler (ekstrasistol,
supraventrikiiler tagikardi) goriilebilmektedir (7,67).

Telekardiyografi’de hafif olgularda kalp normal boyutta iken ciddi TY, RV
kavitenin kiiciik oldugu olgularda kardiyomegali ve pulmoner damar gdlgelerinde
azalma gortilmektedir (67).

EKG,; sag dal blogu ve RAH bulgulari, normal ya da genis P dalgalar1 Wolff
Parkinson White sendromuna benzer preeksitasyon bulgulari goriilmektedir (7).

Ekokardiyografi; trikiispit kapaklarin yer degistirmesini, RA, RV durumlarini,
ASD ve pulmoner damar yapisi gibi ek anomalileri gostermektedir.

Prognoz ve komplikasyonlar; semptomatik yenidoganlarin %18’i erken
donemde 6lmekte olup hastalarin % 30°u 10 yasindan dnce genellikle kalp yetmezligi
nedeni ile kaybedilmektedir.

Tedavi; cerrahi girisim siklikla eriskin yaslarda yapilmakla birlikte pulmoner
kan akiminin az oldugu olgularda Glenn operasyonu, kapak tamiri ve biiylik ¢cocuklarda
diger cerrahi iglemler yapilmaktadir. Aritmisi olan olgularda antiaritmojenik ilaglar ve
gerekirse elektrofizyoloji uygulanarak aritmilerin diizeltilmesi gerekmektedir.

2.4.2.2.5. Tek ventrikiil

Tiim dogustan kalp hastaliklarinin % 1°den azini olusturmakta ve her iki AV

kapak ana tek ventrikiil odacigina acilmaktadir. Aort ve pulmoner arter tek bir

ventrikiilden ¢ikmaktadir. Ventrikiil sag ya da sol ventrikiil tipinde ya da her ikisinin
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tipinde olabilmektedir. Hastalarin biiyiik bir kisminda biiyiik arterlerin malpozisyonu ve
cok az bir kisminda ise normal ventrikiil-biiyiik arter iligskisi gozlenmektedir. Tek
ventrikiillii hastalarda ventrikiil sistolik fonksiyonu, hem pulmoner hem de sistemik
dolasimi saglamakta, baslangi¢ta normal olan ventrikiil fonksiyonu, basing, voliim yiikii
ve eslik eden patolojilerin etkisiyle erken donemde bozulmaktadir (67).

Klinik; en 6nemli semptomu dogumdan sonra goriilen siyanozdur. Ilerleyen
erken donemde pulmoner vaskiiler rezistansin artmasina bagli senkop, biiylime geriligi,
egzersiz intoleransi goriilebilmektedir (19).

Telekardiyografi’de pulmoner kan akiminin arttigi durumlarda kardiyomegali;
pulmoner kan akiminin azaldigi ya da normal oldugu durumlarda ise kalp normal
biiyiikliiktedir (67).

EKG’de olagan dis1 bir QRS kompleksi ve ventrikiil hipertrofi bulgulari vardir.
Aritmiler goriilebilmektedir (67).

Ekokardiyografi; tan1 konulmasinda ve diger anomalileri gostermede etkindir.

Prognoz ve komplikasyonlar; pulmoner darligi olmayan hastalarda erken siit
cocuklugu doéneminde pulmoner hipertansiyonla beraber KKY ve biiyiime geriligi
gelisebilir, cerrahi uygulanmayan hastalarin % 50°si 1 yasina ulagamadan kaybedilir.
Pulmoner kan akimi1 artmis hastalarda, hayatin birinci yilindan sonra pulmoner vaskiiler
obstriiktif hastalik gelisip, KKY kliniginde diizelme olmaktadir (67).

Tedavi; ¢ift girisli sol ventrikiil, hafif pulmoner darlik ve biiyiik arter
transpozisyonu varliginda prognozun daha iyi oldugu diistiniilmektedir. Kalp yetmezligi
tedavisi ve enfektif endokardit profilaksisi uygulanmasi onerilmektedir. Diizeltici
cerrahi yontemler olarak, ventrikiiler septasyon, Fontan operasyon ve modifikasyonlari
gerceklestirilmektedir. Fontan operasyonu ile sag atriyumdan pulmoner artere kan akimi
saglanmaktadir. Burada ventrikiil yalnizca aortaya kan géondermektedir (19).

2.2. Kardiyomiyopatiler
2.2.1. Primer miyokard hastaliklar:

Miyokard kas yapisinin hastaligidir. Dogustan, valviiler, koroner kalp hastaligi
veya sistemik hastaliklarla iliskili olmayan miyokardin primer hastaligidir. Anatomik ve
fonksiyonel 6zelliklerine gore dort tipe ayrilmaktadir

¢ Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP)

¢ Dilate kardiyomiyopati (DKMP)

o Restriktif kardiyomiyopati
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o Aritmojenik sag ventrikiil displazisi (77)

2.2.1.1. Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP)

Kalp kasinin heterojen, genellikle ailevi bir hastaligidir. Olgularin % 50 kadar
OD kalitimla aktarilmaktadir. Sol ventrikiil hipertrofisi ile birlikte sol ventrikiil boslugu
kiigiik ya da normal boyutta olabilmektedir (76). Hipertrofi siklikla asimetrik septal
hipertrofi (idiopatik subaortik darlik), daha az olarak konsantrik ya da septumun kii¢iik
bir kisminda lokalize olabilmektedir. Mitral kapak papiller kaslarin hipertrofisi ile 6ne
dogru yer degistirerek SAM (sistolic anterior motion-SAM)’a yol agmaktadir bunun
sonucunda degisen derecelerde mitral yetersizlik goriilmektedir.

Klinik; genellikle hastalar asemptomatik iken klinik paternde zayiflik, halsizlik,
bas donmesi, senkop, carpinti, anjina pektoris hakimdir. Olgularin % 30-50’sinde aile
oykiisii ve ani 6liim goriilebilmektedir. Ikinci kalp sesi normaldir, ejeksiyon klikleri
duyulmaz, keskin yiikselen arteriyel nabiz karakteristiktir.

Telekardiyografi’de sol ventrikiil biiyiik goriiliir, pulmoner vaskiilarite
normaldir.

EKG’de LVH bulgulari, ST-T degisiklikleri, derin Q dalgalari, bazen T
negatiflikleri goriilmektedir.

Ekokardiyografi; tani EKO ile konmakta olup mitral kapa@m anterior
yaprakg¢iginin sistol sirasindaki 6ne dogru hareketini gostermektedir.

Prognoz ve komplikasyonlar; obstriiksiyon hi¢ bulunmayabilecegi gibi stabil
veya yavasga ilerleyici de olabilir. Genetik yatkinlig1 olan olgularda ise ¢ocukluk ¢agi
stiresince duvar kalinliginda artis goriiliir.

Tedavi; standart bir tedavisi olmamasina ragmen yarismali agir sporlardan uzak
durulmasi, enfektif endokardit proflaksisi uygulanmasi gerekmektedir. Dijitaller ve
inotropik ajanlar kontraendike olup Beta blokoér ve kalsiyum kanal blokorleri
kullanilabilmektedir. Ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu olan (dinlenme sirasinda ya da
provake edilen gradiyent >50 mmhg) ise ventrikiiler septal miyotomi denenebilmektedir
(77).

2.2.1.2. Dilate kardiyomiyopati (DKMP)

En sik goriilen kardiyomiyopati olup kalp nakillerinin biiyiik kisminin nedenini
olusturmaktadir (78). Sol ventrikiil ya da her iki ventrikiiliin dilatasyonu ve azalmis
sistolik fonksiyonu ile karakterizedir. Idiopatik, viral, genetik, metabolik (hiper-

hipotiroidi, katekolamin artis1, diyabet, hipokalsemi, glikojen depo hastalig1) nedenler
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ile olabilecegi gibi iskemi veya miyokardiyal yiiklenmeye neden olacak kardiyak
hastaliklarda da goriilebilmektedir.

Idiopatik dilate kardiyomiyopati olgularin % 50’sinden sorumludur (79).
Familial gegislerin % 70 kadar1t OD olarak, geri kalan1 X’e bagli, mitokondriyal ya da
resesif olarak aktarilmaktadir (80).

Klinik; halsizlik, yorgunluk ve sol kalp yetersizligi bulgular1 (egzersiz dispnesi,
ortopne) goriilmektedir. KKY bulgulan (tasikardi, ral, zayif periferik nabiz, boyunda
vendz dolgunluk ve hepatomegali) vardir (78). Azalmis sistolik fonksiyona sekonder
ventrikiil ve atriyumlar igerisinde trombiisler bulunmaktadir.

Telekardiyografi’de genellikle belirgin kardiyomegali goriilmektedir.

EKG’de siniis tasikardisi, LVH ve ST-T degisiklikleri en sik goriilen bulgular
olup atriyal ya da ventrikiiler aritmiler goriilebilmektedir.

Ekokardiyografi; hastalarin tan1 ve takibinde kullanilmaktadir. Atriyumlari,
ventrikiilleri, trombiis varligini, kontraktiliteyi gostermektedir.

Prognoz ve komplikasyonlar; progressif kotillesme goriilmektedir. Aritmiler,
emboli, KKY semptomlari gelismektedir.

Tedavi; LV disfonksiyonunu azaltan ve sistolik kasilma giiclinii artiran medikal
tedaviler, ileti sistem bozuklugu ve aritmilerin Onlenmesi agisindan kalp pili ve
kardiyoverter defibrilator (ICD) gibi kalp cihazlarinin takilmasi 6nerilmektedir. LV
ejeksiyon fraksiyonu < % 35’in altina inince ICD takilmasinin diisiintilmesi gerektigi
belirtilmekte olup 2011 Heart Rhytm Society (HRS)’de muskiiler distrofi gibi altta
yatan hastalig1 olan hastalara profilaktik amagli ICD takilabilecegi belirtilmektedir (81)

2.2.1.3. Restriktif kardiyomiyopati

Tim kardiyomiyopatilerin % 5’inden azimi olusturmakta olup idiopatik,
skleroderma, amiloidozis, sarkoidozis gibi sistemik hastaliklar ya da metabolik
hastaliklar sonucu kalpte depolanma ya da birikime neden olan hastaliklara bagl ortaya
cikmaktadir.

Klinik; azalmis ventrikiiler kompliyans ve ventrikiillerin diyastol sirasinda
yetersiz dolumu meydana gelmektedir. Dispne, 6dem, asit, hepatomegali, artmis venoz
basing ve pulmoner 6dem goriilmektedir.

Telekardiyografi’de kalp normal ya da hafif biiytimiistiir.

EKG’de atriyal hipertrofi, parosismal SVT, atriyal fibrilasyon goriilebilmekle
birlikte ailevi vakalarda AV blok bulunabilmektedir.
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Ekokardiyografi; her iki ventrikiil boyutlarinin normal bulunmas: ile biatriyal
dilatasyon karakteristiktir ve LV fonksiyonlar1 normal olup atriyal trombiis
bulunabilmektedir

Prognoz ve komplikasyonlar; prognoz genelde kotii olmakla birlikte destek
tedaviler uygulanmaktadir.

Tedavi; primer hastaligin 6nlenmesi, biriken maddelerin atilmasi ile birlikte,
kalp yetersizliginin rahatlatilmasi ya da aritmilerin Onlenmesine yoneliktir (77).
Tedavilerle cevap alinamayan olgularda kalp transplantasyonu uylanmalidir.

2.2.1.4. Diger kardiyomiyopatiler

2.2.1.4.1. Aritmojenik sag ventrikiiler displazi (ARVD)

Nedeni tam olarak anlagilamamis olmakla birlikte ventrikiile ait bir patoloji ve
aritmi Kklinigi ile karakterize bir miyokard hastaligidir. RV miyokard duvari fibréz ve
adipoz doku ile yer degistirmis olup bir siire sonra ventrikiiler dilatasyona neden
olmaktadir, yaklasik olarak 2000-5000 canli dogumda bir goriilmekte olup genglerde ve
sporcularda ani kardiyak o6liimiin 6nde gelen bir nedenlerinden biridir (82,83). Olgularin
% 30’u familyal nitelikte olup ARVD’nin etyolojisinde desmozomal proteinleri
kodlayan bir ¢ok gen mutasyonlarinin rol oynadig: diisiintilmektedir. Hastaligin 2 gesit
genetik gecisi olup en sik goriilen OD form, daha az siklikla OR form olan Naxos ve
Carvajal sendromu goriilmektedir (84).

Klinik; gogts agrisi, dispne, carpinti, senkop ve ani Kkardiyak olim
goriilebilmektedir. Ancak klinik olarak bir ¢ok hastada sessiz seyretmekte, yillarca
bulgu vermeyebilmektedir. Gogiis agrist ve carpinti yakinmasi ile bagvuran hastalarda
genelde sag ventrikiilden kaynaklanan ventrikiiler aritmiler goriilebilmektedir.
Ventrikiiler aritmiler ventrikiiler erken vuru ya da ventrikiiler tasikardi seklinde ortaya
¢ikmaktadir. Ventrikiiler erken vurular 6zellikle Naxos ve Carvajal sendromlu (yiinsii
saclar, el ve ayaklarda hiperkeratoz) olgularin % 92’sinde goriilmekte olup bu
hastalarda ani kardiyak 6liimlerin en 6nde gelen bir sebebini olusturmaktadir (85).

Telekardiyografi; genellikle erken donemde bulgu yokken ilerleyen donemde
kardiyomegali goriiliir.

EKG; hastalarin % 40-50’sinde normal iken sag atriyal hipertrofiye ait D II’de
yiiksek P dalgalari, RV potansiyellerinde azalma, sag gdgiis derivasyonlarinda ters-T
dalgas1 goriilmekle birlikte hastalarin % 30 kadarinda V1 ve V3 derivasyonlarinda
ARVD igin tipik olan epsilon dalgalar1 saptanmaktadir (86).
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Ekokardiyografi; sag ve sol ventrikiil dilatasyonlari, lokal ya da jeneralize
akinezi ve diskinezi bolgeleri, intrakardiyak trombotik progesler, koroner arterlerin yap1
ve lokalizasyonlar1 goriliir.

Prognoz ve komplikasyonlar; hastalarin bir ¢ogu 5 yasindan 6nce KKY ve
tedaviye direngli aritmiler nedeni ile kaybedilmektedir.

Tedavi; antiaritmik tedaviler, se¢ilmis bazi olgularda ICD implantasyonu ve
cerrahi girisimler (ventrikiil duvarina radyofrekans ablasyon) uygulanabilmektedir (76).

2.2.1.4.2. Noncompaction kardiyomiyopatisi

Sol  ventrikiilin ~ embriyogenez  doneminde meydana gelen  asiri
trabekiilasyonunun dogumdan sonra da devam etmesidir (87). Sporadik ya da genetik
gecis bildirilmis olup ailesel olan vakalarin bir ¢ogunun OD, daha az siklikla XR
gectiginden dolay1 tiim aile bireylerinin taranmasi 6nerilmektedir (88).

Klinik; asemptomatik olabilmekle beraber, sol Kkalp sistolik fonksiyon
bozukluguna bagli kalp yetmezligi, trombo embolik olaylar, ventrikiiler aritmiler ve
Wolff-Parkinson-White sendromuna benzer aritmilerle karakterize olabilmektedir (89).

EKG; hastalarin bir ¢ogunda ventrikiiler aritmiler olmak iizere, ventrikiiler
ekstra vuru, ventrikiiler fibrilasyon, ventrikiiler tasikardi bulgular1 goriilebilmektedir.
Sik karsilagilan diger bir ritm de Wolff Parkinson White sendromudur (76).

Ekokardiyografi’de iki katmanli, segmental kalinlasmasi olan LV duvarlart
goriilmektedir. Ince epikardiyal yogun kisim, belirgin trabekiilasyon, derin girintiler ile
birlikte ileri derecede kalin, yogunlasmamis (nonkompakte) endokardiyal kisim
mevcuttur.

Tedavi’de kalp yetmezligi, tromboemboli ve aritmilere yonelik uygulamalarla
birlikte gerekirse ICD takilmasi ya da sistolik fonksiyonlarin ileri derece bozuk oldugu
olgularda ise kalp nakli yapilmasi diisiiniilmelidir (90).

2.3. Edinsel Kalp Hastaliklar
2.3.1. Kardiyovaskiiler enfeksiyonlar

2.3.1.1. Enfektif endokardit:

Enfektif endokardit (EE) kardiyovaskiiler yapilarin (kalp kapaklar1 veya
endokardiyum), kalbe komsu intratorasik damarlarin veya kan akimina dogrudan maruz
kalan kalp i¢i yabanci cisimlerin (6rn. protez kapaklar, kalp pili ve benzeri) trombiis
formasyonu (vejetasyon) olusumu ile karakterize enfeksiyonudur. Cocuklarda nadir
goriilmesine karsin ¢ok ciddi morbidite ve mortaliteye yol agmasindan dolayi1 erken tani

konulup tedaviye baslanmasi c¢ok oOnemlidir. Ozellikle siyanotik konjenital kalp
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hastaliklarina (opere edilmis ya da kalbine cihaz takilmig) sahip ¢ocuklarda normal
populasyona goére hastaligin goriilme siklig1 ¢ok daha yiiksek olup enfektif endokarditli
cocuklarin ise % 35-40’da siyanotik konjenital kalp hastaligi bulundugu belirtilmektedir
(91). Bunlar disinda diger dejeneratif kalp hastaliklari, iv ilag bagimlilig1 gibi durumlar
da risk faktorleri arasinda sayilmaktadir. Siyanotik konjenital kalp hastaliklarindan
sonra en biiyiik risk grubunu santral venoz kateter kullanilan hastalar olusturmaktadir
(92).

EE’de etkenler siklikla Staphylococcus aureus (%57), Streptococcus viridans (%
20), Koagiilaz Negatif Staphylococcus (% 14) ve gram negatif kokobasiller (% 2) gibi
mikroorganizmalardir. Fungal etkenler nadir goriilmekle beraber siklikla candida
tiirlerine bagl olarak olusmaktadir. Uzun siire kateter kullanimi, parenteral solusyonlar
icerisinde yliksek oranda glukoz konsantrasyonu bulunmasi 6zellikle prematiirelerde
olmak tizere fungal EE insidansini arttirmaktadir (93).

Klinik; Daha ¢ok tutulan kalp bolgesindeki etken mikroorganizmaya ve
emboliye bagli sistem tutulumuna gore degismektedir. Enfektif endokarditte klinik akut
ve subakut olarak baslamaktadir. Subakut enfektif endokardit kliniginde risk faktorii
bulunan hastalarda (uzun siire kateter kullanilan, konjenital kalp hastaligi olan) subfebril
ates, istahsizlik, kilo kaybi, miyalji, artralji gibi bulgular uyarici olmalidir. Etken
siklikla viridans streptokoklar ve koagiilaz negatif streptokoklardir. Akut enfektif
endokardit ise hizli, fulminan bir seyir gostermekte olup hastalarda yiiksek ates, hizli
kilo kaybi ve hasta yiiz goriiniimii vardir. Etken siklikla kalp kapaklarina, dokulara zarar
veren ve vaskiilit olusumuna neden olan stafilokokus aureusdur (94). Hastalarda
klinikte tasikardi, vaskiilit, glomeriilonefrit, ates, septik emboli, karakter degistiren
tifurim ve kalp yetmezligi bulgulart goriilmektedir (94).

Tanu; Iyi bir anamnez, fizik muayene, laboratuar bulgulari, kan kiiltiirii ve eko
sonucuna gore konmaktadir. Infektif endokardit tamisinda Duke kriterleri
kullanilmaktadir. Duke kriterlerinde 2 patolojik kriterden en az 1’inin olmasi ya da
Klinik kriterlerin kombinasyonunun varligi ile tan1 konmaktadir.

Patolojik kriterlerden biri; enfektif endokarditin direk histolojik kanitinin olmasi,
digeri otopsi ya da biyopsilerde direk patojenin gosterilmesi ya da kiiltiirde tiretilmesi.

Klinik kriterler 2 major, 1 major 3 mindr ya da 5 minoér kriteri igermektedir (94).

Major kriterler;

1. Pozitif kan kiiltiirii (2 ayr kan kiiltiirtinde tireme)

2. Pozitif ekokardiyografi bulgular1 (apse, vejetasyon)
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Mindr kriterler
1. Predispozisyon: iv ila¢ kullanimi, yatkinlik yaratan kalp hastaligi
2. Ates: 38,5°C ve iizerinde ates
3. Vaskiiler fenomen
e Major arteriyal emboli
e Septik pulmoner infarkt
e Mikotik anevrizma
e intrakardiyak hemoraji
e Intrakraniyal kanama
¢ Konjonktival hemoraji
e Janeway lezyonlar1

4. Immiinolojik kriterler
¢ Glomeriilonefrit
e Osler nodiilleri
e Roth lekeleri
e Romatoid faktor

5. Tek kan kiiltiirtinde pozitiflik

EKO ile kalp kapaklariin yapisi, vejetasyon varligi, stenoz, kacak, ventrikiiler
fonksiyon, perikardiyal effiizyon, sant olusumlari degerlendirilebilmektedir (95).

Tedavi’de kiiltiir sonuglar1 ¢ikana kadar mutlaka ampirik antibiyotik tedavi
baslanmali, antibiyotik se¢imi, dozu, siiresi etkene yonelik olmalidir. Etkin antibiyotige
ragmen gegmeyen, biiyiiyen ve embolik fenomenlere yol agan vejetasyon varsa, ilaglara
ragmen KKY diizelmiyorsa, ileti bozuklugu gelismisse, etken fungal etkenler ise cerrahi
yapilmalidir. Risk faktorii olan hastalara mutlaka enfektif endokardit proflaksisi
verilmelidir. Hastalarda mortalite % 5 dolayindadir eger altta yatan siyanotik kalp
hastaligi, prematiir dogum Oykiisii varsa, etken stafilokok ise mortalite oran1 ¢ok daha
yiiksektir (96).

2.3.1.2. Akut romatizmal ates (ARA)

Bogaz enfeksiyonuna yol agan A grubu Beta Hemolitik Streptokoklara karsi geg
immiinolojik yanit (2-3 hafta sonra) sonucu olusan, siklikla 6-15 yas arasinda ortaya
cikan bir hastaliktir. Ailede ARA ykiisii olmasi ve diisiik sosyoekonomik diizey 6nemli
predispozan faktorlerdir. Inflamatuar lezyonlar kalp, beyin, eklem, deri, santral sinir

sistemi olmak tizere bir ¢cok sistemi tutabilmektedir (97).
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Klinik; Kalpte pankardite neden olabilmekle birlikte en sik mitral kapagi, daha
sonra mitral ve aort kapagmi birlikte tutmaktadir. Tanmida Jones Kriterleri
kullanilmaktadir.

Major ve mindr kriterler vardir (98).

Major bulgular

o Kardit (% 40-80)

e Poliartrit (ensik % 70)

¢ Sydenham Koresi (% 15)

¢ Eritema marjinatum (% 10)

e Subkutan nodiiller

Minor bulgular

o Artralji

o Ates 37,5-38°C

e Laboratuar bulgular1 (Sedimentasyon hizi, CRP, Lokositoz, Anemi)

o Akut faz reaktanlarinda yiikselme

o P-R araliginda uzama
Gegirilmis streptokok enfeksiyonunu destekleyen bulgular

e Pozitif bogaz kiiltiirli, hizli streptokok antijen testi

o Yiiksek ya da artmakta olan streptokok antikor titresi (Antistreptolizin O-ASO)

Tani; Gegirilmis streptokok enfeksiyonunu destekleyen kanit varken, 2 major ya
da 1 major 2 minor bulgu ARA tanisin1 desteklemektedir. Klinik olarak kardit bulgusu
olmayan, izole poliartritli ya da saf kore minorlii hastalarda sessiz kapak yetersizlikleri
bildirilmektedir. Bu nedenle bu hastalara mutlaka renkli doppler USG yapilmasi
onerilmektedir. Sessiz kapak yetersizliginin 6zellikle izole poliartritli vakalarda ayiric
tanida yardimci olabilecegi bu nedenle mindr kriter olabilecegi belirtilmistir (99).

Tedavi’de etkeni eradikasyona yonelik penisilin proflaksisi (0,6-1,2 milyon
tinite), karditli olgularda prednizon 2 mg/kg olarak 2-6 hafta siire ile, artritli olgularda
ise aspirin 90-100 mg/kg’dan olmak iizere onerilmektedir. Sadece artritli hastalara 1-2
hafta, hafif karditli hastalara 3-4 hafta, orta karditli hastalara 6-8 hafta, agir karditli
hastalara ise 2-4 ay kullanilmas1 6nerilmektedir (100).

2.3.1.3. Miyokarditler

Miyokarditler viral enflamasyon veya immiinolojik reaksiyon sonucunda

olusmaktadir. Viruslar arasinda adeno viruslar, koksaki B virus, ekoviruslar en sik
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etkenlerdir. Viruslar disinda Kawasaki hastaligi, ARA, kollojen vaskiiler hastaliklar ile
toksik ajanlara maruziyet diger miyokardit nedenleridir. KKY ve DKMP belirtileri
bulunabilmektedir (tasikardi, gallop ritmi, takipne ve nadiren siyanoz). Bir ¢ok vakada
yumusak vasifl1 sistolik iifiiriim ve aritmiler goriilebilmektedir.

Tedavi; Etkene yonelik olup klinik tabloya gore dekonjestif tedavi
onerilmektedir. Yiiksek doz gamaglobiilin (2 gr/kg)’nin faydali oldugu diisiiniilmektedir
(100).

2.3.1.4. Perikarditler

Viral nedenlerle birlikte, ARA, bakteriyel perikardit (Staphylococcus aureus,
Streptococus pneumonia, Haemophilus influenza, Neisseria meningitidis), tiiberkiiloz,
romatoid artrit, iiremi, onkolojik hastaliklar (radyoterapiye bagli) gibi nedenlerle
gelisebilmektedir. Efflizyon hemorajik, serofibrindz, piriilan olabilmekte, igerigi
absorbe olup ya da kalinlagip konstriiktif perikardite neden olabilmektedir. Belirti ve
bulgular sivinin toplanma hizi ve miyokardin kapasitesine gore degismektedir.
Beraberinde miyokard tutulumu da varsa birikim az bile olsa tamponad
gelisebilmektedir. Fizik muayenede perikard frotmani (kalp sesleri ile birlikte duyulan
stirtiinme sesi), bol efflizyon varsa sessiz kalp, piiriilan perikarditli hastalarda ise ates,
kalp tamponad belirtileri (derinden gelen kalp sesleri, tasikardi, pulsus paradoksus,
hepatomegali, vendz dolgunluk) goriilmektedir.

Tedavi’de nedeni belirlemeye yonelik perikardiyosentez ve piiriilan perikardit
diistintiliiyorsa ardindan 4-6 hafta siireyle iv antibiyotik 6nerilmektedir. Digerlerinde ise
altta yatan hastaliga yonelik tedavi tavsiye edilmektedir. Ven6z doniisiin azalmasina
bagli olusan tasikardiyi 6nleme amaciyla dijital gibi inotropik ilaglarin verilmesi
kontraendikedir (100).

2.3.2. Kardiyak aritmiler

Acil ¢ocuk polikliniklerine aritmi nedeni ile basgvuru insidans1 % 5,5’dur (93). En
stk nedenler % 50 siklikta siniis tagikardisi, % 13 oraninda supraventrikiiler tasikardi, %
6 bradikardi ve % 4,6 atriyal fibrilasyon olusturmaktadir (101). Hastalarin tanilari
EKG’lerinin dogru yorumlanmasi ile konmaktadir.

2.3.2.1. Tasiaritmiler

Tasikardi kalp hizinin hastanin yas simirindaki normal degerlerin {izerine
cikmasidir. Tasikardiler orijin aldiklar1 yerlere gore siniflandirilmaktadirlar.

¢ A-V nodun yukarisindan kaynaklananlar (SVT)

¢ A-V noddan kaynaklananlar
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¢ Ventrikiilden kaynaklananlar
En sik karsilasilan grup supraventrikiiler tasikardi (SVT)’dir. Tasikardi fark edildiginde
EKG ¢ekilmesi gerekmekte olup QRS’lerin genis mi dar mi, her P’yi QRS takip ediyor
mu, ritm diizenli mi degerlendirilmesi onerilmektedir (102).
2.3.2.1.1. Siniis tasikardisi
Her P dalgasin1 bir QRS’in takip ettigi dar QRS kompleksine sahip bir gok
fizyolojik ve patolojik hadiseye karsi organizmayr korumak amaciyla ortaya g¢ikan
cevaptir. Cocuklarda genellikle kalp hizi 140/dak’nin iizerinde, siit ¢ocuklarinda
160/dak’nin iizerinde olarak saptanmaktadir. En sik viicut sicakligindaki artistan
kaynaklanmakta olup her 1 derece 1s1 artis1 kalp hizim1 9,6/dak arttirmaktadir (103).
Hipoksi, anemi, hipovolemi, sok, miyokardiyal iskemi, pulmoner 6dem, hipertiroidizim,
katekolamin igeren ila¢ uygulamalari, sepsis gibi altta yatan nedenlerle ortaya ¢ikmakta
olup tedavi altta yatan nedene yoneliktir. (101).
2.3.2.1.2. Ventrikiiler tasikardi
Cocuklarda nadir goriilmekle birlikte elektrolit anormallikleri (hipokalemi,
hiperkalemi, hipokalsemi), metabolik anormallikler, konjenital kalp hastaliklari, ilag
intoksikasyonu, uzun Q-T sendromu, miyokarditler gibi nedenlere bagli gelismektedir.
EKG‘de genis Q-T’lerle birlikte P dalgasinin olmamasi tipiktir. Tedavide direk akimli
kardiyoversiyonla beraber amiodaron (5 mg/kg), lidokain (1 mg/kg) ve prokainamid gibi
ilaglar etkindir (102).
2.3.2.1.3. Supraventrikiiler tasikardi
SVT ventrikiillerin yukarisindan kaynaklanan, siklikla ama her zaman olmayan
dar QRS kompleksinin eslik ettigi bir ritm bozuklugudur (104). SVT’nin ¢ocuklarda sik
goriilen 2 formu vardir. Bunlardan biri atriyoventrikiiler reentrant tasikardi (AVRT);
Wolff Parkinson White sendromunu, digeri atriyoventrikiiler nodal reentrant tasikardi
(AVNRT)’dir. AVRT’nin % 73 oraninda gorildigi belirtilirken; AVNRT nin % 13
oraninda goriildiigli belirtilmekte, AVRT siit gocuklugu doneminde goriiliirken AVNRT
ise daha ¢ok 2 yas ve sonrasinda goriildiigii belirtilmektedir (105). SVT ¢ocuklarda ve
infantlarda en sik goriilen semptomatik ritm bozuklugu olup, ¢ocuk yogun bakim
tinitelerinde ciddi edinsel ya da konjenital kalp hastalig1 tanisi ile izlenen hastalarda da
cok sik gozlendigi belirtilmektedir (106). SVT’li hastalarda genellikle kardiyolojik bir
patolojiye rastlanmazken, konjenital kalp hastaligi SVT i¢in biiyiik bir risf faktoridiir
(107). Konjenital kalp hastalarinda WPW sendromu goriilme sikligi fazladir (108).

Benzer bir siklik WPW sendromu ile Ebstein anomalisi arasinda da goriilmektedir.
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Ebstein anomalili hastalarda % 25’de WPW sendromu; WPW sendromlu hastalarda ise
% 10-15de Ebstein anomalisine rastlanmaktadir (109,110).

Klinikte; SVT ataklar1 paroksismal ve ani sonlanma ile karakterize olup bir ¢ogu
istirahatte ortaya c¢ikarken daha azalan siklikta da aktivite sirasinda meydana
gelmektedir. Ortalama 10-15 dak.siirmekte olup persistan SVT’ler ise siklikla atriyal
tasikardi ya da PJRT (Permanent junctional reciprocating tachycardia)’ye bagh
olusmaktadir (111). Kalp hiz1 infantlarda dakikada 220-280 olup daha biiyiik ¢ocuklarda
ise 180-240 arasinda olmaktadir. Hastalarda ¢arpinti, gogiis agrisi, yorgunluk, bas
donmesi goriilmekte olup ¢ogu ¢ocuk bu semptomlar iyi tolere ederken, siire uzarsa
kalp yetmezligi gelisebilmektedir. Kalp yetmezligi 6zellikle yeni doganlarda daha hizli
gelismekte ve hasta hizhi bir sekilde soluk, istahsiz, siyanotik, huzursuz hale
gelmektedir.

Tani; EKG’de WPW sendromunda kisa P-R araligi, P’nin 6ncesinde delta
dalgasi, genis QRS’ler tipik bulgularidir. EKG’de diizenli ve dar QRS’ler, kalp hizi
infantlarda 280-240/dak, daha biiyiikk ¢ocuklarda ise 180-240/dak araliginda
goriilmektedir. Elektrofizyolojik yontemle de tani konmakta olup antiaritmiklere
direngli vakalarda radyofrekans ablasyon yontemi uygulanmaktadir (111).

Tedavi; hasta hemodinamik olarak stabil degilse ilk o6nce 0,5-2 joule/kg
senkronize kardiyoverisyon uygulanmali, eger hastada semptom yok ve hasta
hemodinamik olarak stabil ise 6ncelikle vagal manevralar (yiize buz torbasi konmasi,
ogilirtme, karotis masaji) uygulanmali, vagal manevraya yanit alinamazsa adenozin,
prokainamid ve amiadaron gibi antiaritmikler kullanilmalidir (102,111). Ancak kronik
ve riskli olgularda asagida belirtilen durumlarda radyofrekans ablasyon yontemi
uygulanmaktadir.

e Senkopla birlikte goriilen ve tekrarlayan WPW sendromu

¢ Ventrikiiler bozukluga eslik eden kronik ya da tekrarlayan SVT durumlari

e Ani kardiyak oOliim riski tasiyan WPW sendromu olgularina uygulanmasi

tavsiye edilmektedir (112).
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3.MATERYAL VE METOD

Bu calisma Ocak 2009-Aralik 2011 tarihleri arasinda Kahramanmarag Siitcii
Imam Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Pediatri Yogun Bakim Unitesi’nde kalp
hastaligi nedeniyle tekli ya da ¢oklu organ yetmezligi ile takip ve tedavi gerektiren
hastalarin risk faktorlerinin belirlenmesi ve demografik o6zelliklerin saptanmasi
amaciyla retrospektif olarak yapildi.

Calismanin yapildigi yogun bakim tinitesi bes yatakli, 7 giin 24 saat doktor,
hemsire ve personel ile hizmet verilen, pediatri yogun bakim uzmani, pediatrik
kardiyolog, arastirma gorevlileri, deneyimli hemsire ve personel ekibinden
olusmaktadir. Yogun bakim iinitesinde toplam 4 tane mekanik ventilator, her hasta
basinda monitor, pulse oksimetre, bir adet defibrilator cihaz1 bulunmakta olup invaziv
ve non invaziv hasta takibi yapilabilmekte, ileri yasam ve destek tedavileri
uygulanmaya galisilmaktadir.

Hastalarin ¢alismaya dahil edilme kriterleri; 1 ay-17 yas arasinda olmak, 2009-
2011 willar1 arasinda pediatri yogun bakim {initesinde yatarak tedavi almig olmak,
konjenital ya da akkiz kalp hastaligi tanisinin konmus olmast (ASD, VSD, Fallot
tetralojisi, ARA, Enfektif endokardit..gibi) ve hasta verilerinin eksiksiz olmasi olarak
belirlendi.

Hastalarin c¢alismaya dahil edilmeme kriterleri ise; kardiyak bir patolojinin
olmamasi, 2009-2011 yillar1 arasinda pediatri yogun bakim {initesinde tedavi almamis
olmak ve hasta verilerine tam ulasilamamasi olarak belirlendi.

Calismamiz i¢in Kahramanmaras Siitcii Imam Universitesi Tip Fakiiltesi Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu’ndan onay alinda.

Caligmaya dahil edilen hastalarin verileri acil tedavi yaklasimlar1 uygulandiktan,
genel durumlart ve vital bulgular1 stabil hale getirildikten sonra hasta yakinlarindan
ayrintili anamnez bilgileri alimarak kaydedilen bilgisayar ve dosya kayitlarindan
saglandi. Kayitlarda hastalarin demografik o6zellikleri (yas, cinsiyet, ikamet yerleri),
kilo, boy, bas ¢evresi, anne-baba arasindaki akrabalik durumu, klinik bulgular1 (bagvuru
sikayetleri, kalp hastalifi disinda ek hastaliklarin varligi, sikayetlerin ne zaman
basladigi, vital bulgular, muayene bulgulari), laboratuar sonuglar1 (kan gazi, biyokimya,
hemogram, Pro-BNP, CK-MB, trop-1, sedimentasyon hizi, CRP), kan kiiltiirlerinde
tireyen mikroorganizmalar, EKO sonuglari, anjiyografi sonuglari, uygulanan tedaviler,

tedavilere verdikleri cevaplar ve prognozlari incelendi.
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Hastalarin boy, kilo ve bas ¢evresi persentilleri Neyzi ve ark.nin (113), vital
bulgular Selimoglu ve ark.nin (114), kan basinci persentilleri ise Tiimer ve ark.nin
yapmis oldugu ¢alismaya gore referans alinarak (115) belirlendi.

Laboratuar sonuglart hemogram (WBC, Hct, Hb, MCV, MCH) Siemens ADVIA
2120i® cihazi, biyokimyasal incelemeler (Glukoz, AST, ALT, BUN, kreatinin, LDH)
Siemens ADVIA 1800® cihazi, CRP ise BN 2® cihazi kullanilarak elde edildi.
Hastalardan alinan kan kiiltiirleri Bac-tec besi yerine ekilip 7 giin igerisinde tireme olup
olmadig1 kontrol edildi.

Hastalarin saturasyonlart Nellcor® pulse oksimetri cihaziyla ayak veya el
parmak uglarina takilan proplar vasitasiyla dlgiilerek kaydedilmis olup ekokardiyografik
incelemeleri General Electric Vivid 7® pro EKO cihazi ile incelenerek yapildi.

Hastalarin bazilarina klinik bulgularina gore tan1 ve tedavi amacl anjiyografi
yapilmis olup, anjiyografi midazolam, propofol ve ketamin sedasyonu altinda sag ve sol
arter ve vena femoralis yoluyla yapildi. Hastalarda anjiyo sonrasi herhangi bir
komplikasyon olup olmadigi degerlendirildi.

Kardiyak hastalik nedeni ile mekanik ventilatore baglanan ve baglanmayan
hastalarin oranlari, yogun bakimda kalis siireleri, kan akimi ve diger sistemik
enfeksiyon oranlart ile prognozlari arasindaki iliski incelendi.

Eksitus olan hastalarin yas ortalamalari, hastanede kalis siireleri, tanilari, kan
kiiltiirlerinde tireyen mikroorganizmalar belirlendi.

Hasta dosyalarindan elde edilen bu bilgiler birbirleri ile kiyaslanarak istatistiksel

sonuglar elde edilmeye calisildi.

Istatistiksel Incelemeler

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken, istatistiksel analizler igin
SPSS (Statistical Package for Social Sciences) for Windows 15.0 programi kullanildi.
Chi-Square testi, independent Samples test, Pearson Correlation testi, regression analizi
yapilip veriler ortalama + standart sapma ve ortanca (min-max) degerleri kullanilarak

Ozetlendi. p < 0,05 degerler anlamli kabul edildi.
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4. BULGULAR

Calismada Ocak 2009-Aralik 2011 tarihleri arasinda Kahramanmaras Siit¢ii
Imam Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Pediatri Yogun Bakim Unitesi’nde
yatirilarak takip ve tedavi gereksinimi olan 65 ¢ocuk kalp hastasi retrospektif olarak
degerlendirildi. Hastalarin % 78’nin 5 yas ve alt1 hastalardan olustugu tespit edildi
(grafik 4.1).
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Grafik 4.1: Hastalarin yaglara gore dagilimlart

Hastalarin % 50,8’i kiz, % 49,2’si erkek (p > 0,2) olup yogun bakimda ortalama
kalis siirelerinin 11,2 giin (1-65 giin) oldugu belirlendi.

Hastalarin % 20°de kalp hastaligi disinda baska ek hastaliklarin da oldugu
saptandi. Bu hastaliklarin Down sendromu, kronik karaciger hastaligi, CMV
enfeksiyonu, kronik bobrek hastaligi, serebral palsi, meningomiyelosel, omfalosel,
Jeune sendromu oldugu goriildii (Grafik 4.2). Down sendromu olan hastalarin % 100°de

AVSD tanis1 mevcuttu.
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Grafik 4.2: Kalp hastaligi disinda eslik eden ek hastaliklar

Konjenital kalp hastalig1 olan hastalarin soyge¢misinde annelerinin % 44’ 30

yas ve lizeri idi. Anne ve babalarin % 75’nin arasinda akrabalik olup % 50,8°1 ilcede, %

49,2’si ise ilde ikamet etmekteydiler. Calismamizda anne baba arasindaki akrabalik ile

konjenital kalp hastaligi goriillmesi arasinda anlamli (p: 0,023), anne yas1 ile konjenital

kalp hastaligi goriilmesi arasinda da anlamliliga yakin bir iliski saptanmigtir (p: 0,051)

(Tablo 4.1).

Tablo 4.1: KKH ile anne baba arasindaki akrabalik iliskisi

Konjenital kalp hastahig:

Anne baba arasinda akrabalik

Var Yok
Var 24 15
Yok 8 18
p 0,023

Aile oykiisiinde kardeslerin % 4,6’nin dilate kardiyomiyopati tanisi oldugu

ogrenildi.

Hastalarin bagvuru sikayetlerine siklik sirasina gore bakildigi zaman morarma,

nefes darhigi, ates, oksiirliik, kusma, goglis agrisi, ¢arpinti, oriimcek 1sirmasi, bayilma,

elektrik c¢arpmasi, bas donmesi, tansiyon yiiksekligi, emmeme, halsizlik gibi

yakinmalarinin oldugu belirlendi (Tablo 4.2).
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Tablo 4.2: Hastalarin bagvuru sikayetleri

Basvuru Sikayetleri Hasta Sayisi (n: 65) Yiizde (%)
Morarma 29 44,6
Nefes darligi 29 446
Ates 25 38,4
Oksiiriik 12 18,4
Kusma 5 7,6
Goglis agrisi 3 4,6
Carpint1 2 3
Oriimcek 1sirmast 2 3
Tansiyon yiiksekligi 1 1
Emmeme 1 1
Bas donmesi 1 1
Bayilma 1 1
Elektrik carpmast 1 1
Halsizlik 1 1

Hastaneye bagvuru esnasinda hastalarin  sikayetlerinin  devam  siiresi

degerlendirildi (Tablo 4.3).
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Tablo 4.3: Sikayetlerin baglama siireleri

Sikayetlerin baslama siiresi Hasta sayis1 (n: 65) Yiizde (%)
1-3 giin 43 66,2
1 hafta 9 13,8
2 hafta 7 10,8
lay 2 3,1
1-3ay 4 6,2

Hastalarin % 23’niin kilosunun, % 18’nin boyunun, % 24,6 nin bas ¢evresinin 3
persentil alt1 oldugu saptandi. Kilosu {i¢ persentil alt1 olan hastalarin % 46’nin AVSD,
% 26’nin genis VSD, daha azalan siklikta DKMP, tek ventrikiil ve aort koarktasyonu

tanilar1 oldugu saptandi.

Hastalarin vital bulgulart degerlendirildiginde % 20°nin ates yiiksekligi oldugu,
% 76,9°’nun yaslarina gore tasikardik, % 47,7 nin takipneik, % 1,5’nun ise ylizeyel

soludugu tespit edildi.

Hastalarin ilk basvuru sirasinda sistol ve diyastol tansiyon degerlerinin tansiyon

persentillerine gore dagilimi grafik 4.3°de gosterilmektedir.
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Grafik 4.3: Hastalarin sistol ve diyastol tansiyon persentil degerleri

Yogun bakima yattiklar ilk giin bakilan kan saturasyon degerleri tablo 4.4’de

verilmektedir.
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Tablo 4.4: Hastalarin pulse oksimetre ile dlglilen oksijen saturasyon degerleri

Oksijen saturasyon Hasta sayisi Yiizde
(%) (n: 65) (%)

100-95 45 % 69,2

94-90 11 % 16,9

89-85 1 % 1,5

84-80 3 % 4,6

<80 5 % 7,7

Fizik muayene bulgularinda ise hastalarin bir ¢ogunda {iflirlim, dispne,

hepatomegali, takipne gibi kalp yetmezligi bulgularinin oldugu saptandi (tablo 4.5).

Tablo 4.5: Hastalarin ilk basvuru sirasindaki fizik muayene bulgulari

Hasta Muayene Bulgulari Hasta Sayisi (n: 65) Yiizde (%)
Ufiiriim 43 66
Akcigerde ral 25 38,4
Dispne 25 38,4
Hepatosplenomegali 25 38,4
Tasikardi 20 30,7
Disritmi 20 30,7
Periferik nabiz zayiflig: 18 27,6
Solukluk 18 27,6
Takipne 18 27,6

Hastalarin ilk yattiklar1 donemde alinan kan sayimlari, ayrintili serum
biyokimyasal inceleme sonuglari, kan gazi parametreleri, kardiyak marker degerleri ve

akut faz reaktan sonuglari tablo 4.6’da gosterilmektedir.

52



Tablo 4.6: Hastalarin ilk yattiklar1 siradaki laboratuar parametreleri

Minimum  Maksimum Ortalama Standart Sapma
Hb ( mg/dl ) 5,9 20,7 11,02 3,19
Htc (%) 18 71 31,2 8,5
Lokosit (mm?® ) 4530 27260 13613,1 5160,1
Trombosit ( 103/ mm?) 47 1248 349,8 190,7
Glukoz ( mg/dl) 49 242 114,2 45,9
BUN ( mg/dl) 3 93 17,7 16,9
Kreatinin ( mg/dl ) 0 8 0,7 1,11
AST (mg/dl ) 18 1894 110,9 262,1
ALT (mg/dl) 7 1367 89,8 2346
pH 7,01 7,7 7,3 0,15
p CO(MmHG) 12 117 38,3 17,5
HCO3 (mmol/L) 7 40 19,5 7,2
Troponin (ng/mL) 0,1 7,7 0,6 1,6
CK-MB (mcg/L) 14 148 16,6 355
Pro-BNP ( pg/ml) 61 35000 13528 1475
Sedimentasyon (mm/h) 3 76 23,7 19,7

CRP (mg/dI) 3 222 29,2 56,0
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Hastalarin % 23,1’de yogun bakimda yattiklari donem igerisinde kan
kiiltiirlerinde iireme saptanmis olup kan kiiltlirlinde iireyen mikroorganizmalar ve

oranlar1 grafik 4.4’de verilmistir.

Metisilin rezistan ';Irf: rt1ce)210ht|k Streptococcus
staphylococcus P A alactolyticus
aureus 6%
6%
Acinetobacter
baumanni
12%

Metisilin duyarl
staphylococcus
epidermidis
6%

Enterobacter
cloacae
6%

Grafik 4.4: Kan kiiltiirlerinde {ireyen mikroorganizmalar

Yogun bakim iinitesine yatirilan, dogumsal-edinsel kalp hastaligi, ritm
bozuklugu ya da sistemik hastaliga sekonder kalp tutulumu diisiiniilen hastalara klinik
durumlarina gore hasta basinda veya ¢ocuk kardiyoloji polikliniginde ekokardiyografik
inceleme yapildi. Hastalarin ekokardiyografi sonuglari tablo 4.7 ve 4.8°de

sunulmaktadir.
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Tablo 4.7: Asiyanotik konjenital kalp hastaliklar1 oranlari

Asiyanotik Konjenital Kalp Hasta sayis1 (n: 65) Yiizde (%)
Hastahg

VSD 28 43
MY 25 38,4
AS 18 27,6
AY 17 26,1
PY 17 26,1
AVSD 13 20
PDA 10 15
PS 8 12
TY 8 12
AK 4 6

Tablo 4.8: Siyanotik konjenital kalp hastaligi, kardiyomiyopatiler, enfektif kalp

hastalig1 oranlar1

Siyanotik konjenital kalp hastaligi  Hasta sayisi (n: 65) Yiizde (%)
TOF 4 6
BAT 2 3
Trikiispit atrezisi 1 1
Hipoplastik sol kalp 1 1
Tek ventrikiil 1 1

Kardiyomiyopatiler

DKMP 13 20

Noncompaction 1 1

Enfektif kalp hastahklar

Enfektif endokardit 17 26
Miyokardit 12 18

Hastalarin bir kisminda ritm bozukluklar1 izlenmis olup bunlar Long QT
sendromu, supraventrikiiler tasikardi, atriyal fibrilasyondur. Ritm bozuklugu ile takip

edilen hastalarin % 62’nin miyokardit, % 50°’nin DKMP ve % 11’nin ise non
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compaction kardiyomiyopati ile birlikte goriildiigii saptanmistir. Ritm bozuklugu
nedeniyle takip edilen hastalar tablo 4.9’da gosterilmektedir.

Tablo 4.9: Tespit edilen ritm bozukluklari

Disritmiler Hasta sayis1 (n: 65) Yiizde (%)
SVT 5 7
Long Q-T sendromu 2 3
AF 1 1

Pediatri Yogun Bakim Unitesi’de takibi yapilan kalp hastalarinin tanilarma gore
dagilimi tablo 4.10°da gosterilmis olup, % 60’1 konjenital kalp hastaligi, % 21’1
kardiyomiyopati, % 12’si ritm bozuklugu, % 18’1 miyokardit, % 1’1 hipertansiyon, %
1’1 piiriilan perikardit tanis1 ile takip edilmistir. Konjenital kalp hastaliklarinin da %
46’s1 asiyanotik konjenital kalp hastaligi, % 13’1 siyanotik konjenital kalp hastaligi

olup bazi hastalarda birden fazla tani bir arada bulunmaktadir.

Tablo 4.10: Hastalarin tan1 dagilimlari

Tamlar Hasta sayis1 (n: 65) Yiizde (%)
Asiyanotik konjenital kalp hastalig 30 46
Kardiyomiyopati 14 21
Miyokardit 12 18
Siyanotik konjenital kalp hastalig 9 13
Aritmiler 8 12
Piirtilan perikardit 1 1
Hipertansiyon 1 1

Hastalardan 7’sine tani ve tedavi amagh anjiyografi yapilmis olup, hi¢ bir
hastada komplikasyon gelismedigi goriildii.

Yogun bakimda hastalarin % 73,8’ne pozitif inotropik destek verilmis olup %
63’ne dobutamin, % 41°’ne digoksin, % 24,6’na adrenalin, % 15’ne dopamin gibi

ilaglarin tek bagina ya da kombine olarak uygulandigi belirlendi.
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Hastalarin % 18,5’na beta blokér kullanilmig olup, en siklikla (% 13,8)
propranolol daha azalan siklikta sotalol (% 1,5) ve metoprolol (% 3,1) kullanildig1
goriildii.

Hastalarin % 7,7’ne kalsiyum kanal blokorleri kullanilmis olup bunlardan en
siklikla kullanilanin verapamil oldugu belirlendi.

ACE inhibitorleri hastalarin % 32,3’de, diuretikler ise % 56,9°da kullanildi.
Ditiretik kullanilan hastalarin % 35’nin eksitus oldugu belirlendi. Bu hastalarin % 40’na
furosemid kullanilmis olup, % 1,5’na spironalakton geri kalan % 27°ne ise
spironalakton ve furosemidin birlikte kullanildig: tespit edildi.

Antiaritmikler ise hastalarin % 16,9’na kullanilmistir. Bunlardan en siklikla
kullanilan1 amiadaron olup (% 4,6), daha azalan siklikta adenozin, lidokain ve bunlarin
birbirleri ile kombinasyonlarinin kullanildigi goriildii.

Hastalarin % 38,5’ne sodyum bikarbonat (NaHCO, ), % 35,4’ne atropin, %
27,7’ne bosentan, % 7,7°’ne iloprost trometamol, % 3,1’ne sildenafil, % 1,5’na
magnezyum siilfat (MgSO,), % 30,8’ne antiagregan kullanilmig olup antiagreganlardan
% 18,5 siklikla en ¢ok aspirin, azalan siklikla heparin, warfarin, enoksaparin ve
biribirleri ile olan kombinasyonlarinin kullanildig1 belirlendi.

Yogun bakimda tedavi goren hastalarin % 30,8’1 eksitus olmustu, bu hastalarin
yaslar1 ortalama 4,7 ay (1,5-48 ay), ortalama hastanede kalis stireleri ise 11,05 (1 -30
giin) giindii. Eksitus olan hastalarin 7’sinde DKMP, 7’sinde AVSD, 6’sinda KKY,
3’tinde Miyokardit, 3’iinde aritmi, 2’sinde BAT, 1’inde trikiispit atrezisi, 1’inde TOF
olup daha azalan sikliklarda ve eslik eden defektler olarak VSD, ASD ve ritm
bozukluklar1 mevcuttu. Eksitus olan hastalarin % 65’1 konjenital kalp hastasiydi. Bu
hastalarin % 40’da kan kiiltiirlerinde iireme tespit edildi. Bunlar Metisilin Rezistan
Staphylococcus epidermidis (MRSE), Candida sapprofiticus, Enterobacter cloacae,
Acinetobacter baumanni, Streptococcus alactolyticus olup, bir hastada birden fazla
tiremenin mevcut oldugu belirlendi. Hastalarin toplam % 32’ne mekanik ventilator ile
solunum destegi verildigi, % 76’nin eksitus oldugu ve ortalama ventilatérde kalma
stirelerinin 4 giin (0,1-28 giin) oldugu saptandi.

Yogun bakimda takip edilen hastalarda prognoza etki eden faktorler belirlenmis

olup bunlar tablo 4.11°de gosterilmektedir.
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Tablo 4.11: Prognoza etki eden faktorler

Prognoza etki eden faktorler Eksitus (n)  Hayatta (n) p
Mekanik ventilator destegi (n: 21) 16 5 0,0001
Kardeslerde kalp hastaligi varligi (n: 3) 3 0 0,026
Kilosu < 3 persentil (n:15) 5 10 0,8
Kalp hastalig1 disinda ek hastalik (n:13) 7 6 0,08
Pozitif inotropik destek (n: 48) 19 29 0,003
Kan kiiltiirlerinde tireme (n: 15) 7 8 0,1

Calismamizda yogun bakim iinitesinde yatislarin ve mortalitenin biiyiik bir
kismmin nedenini asiyanotik konjenital kalp hastaliklarindan AVSD, siyanotik
konjenital kalp hastaliklarindan TOF, kardiyomiyopatilerden DKMP ve aritmilerin
olusturdugu saptanmistir. Yapilan istatistiksel analiz sonucunda AVSD (p: 0,08),
DKMP (p: 0,08), Aritmiler (p: 0,6), Kompleks ve nonkompleks KKH (p:1,00) ile
prognoz arasinda anlamli bir iliski olmadig tespit edilmistir. Bu hastaliklarin mortalite

ile olan iligkileri grafik 4.5, 4.6, 4.7, 4.8’de gosterilmektedir.

FROGMNOZ

B Eksitus
BEE Hayatta

oK VAR

DKMP
Grafik 4.5: DKMP ve prognoz arasindaki iliski
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Grafik 4.6: AVSD ve prognoz arasindaki iliski
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Grafik 4.7: Kompleks ve nonkompleks konjenital kalp hastaligi ile prognoz

arasindaki iliski
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PROGMNOZ

B ek situs
iml Hayatta

Grafik 4.8: Aritmi ve prognoz arasindaki iligki

Eksitus olan hastalarin yogun bakimda daha uzun siire kaldiklar1 gézlemlenmis

ancak bu durumun prognoza etkisi saptanamamistir (p: 0,1).
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Grafik 4.9: Yogun bakimda yatis siiresi ve prognoz arasindaki iligki

Ayrica hastalarin 16kosit degerleri ile CRP degerleri arasinda da korele bir iliski
oldugu saptandi (p: 0,7) (Grafik 4.10).
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Grafik 4.10: CRP degeri ve 16kosit sayis1 arasindaki iliski
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Hastalarda prognoza etki eden faktorlere regresyon analizi ile kendi iglerinde
bakildig1 zaman en ¢ok mekanik ventilatére baglanma ve AVSD’nin prognoz iizerine
etkili oldugu saptanmis olup AVSD (p: 0,029), mekanik ventilatére baglanma (p:

0,0001) ve prognoz arasinda anlaml iligki oldugu saptanmaistir.
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5.TARTISMA

Cocuk yogun bakim iiniteleri lilkemizde yeni kurulmaya baslanmis, deneyimli
personel ve gelismis ekipmanlari ile kritik hastalarin izlendigi birimlerdir (1). Gelismis
iilkelerde ¢ocuk yogun bakimlar ile ilgili bir ¢ok veri ve bilgi bulunmasina karsin bu
oran gelismekte olan iilkelerde oldukga azdir (2). Yeni kurulmaya baglanmis bu
birimlerde gegmise yonelik yapilan galismalarin hasta bakim ve tedavi hizmetlerinin
iyilestirilmesine katki saglayacagi diistiniilmektedir.

Cocukluk ¢aginda sik karsilasilan, yogun bakimda takip gerektiren, mortalite ve
morbiditeye neden olabilen kalp hastaliklar1 eriskinlerden farkli klinik bulgularla ortaya
cikabildikleri i¢in tanilarinin erken konulup, uygun tedaviye baslanmasinin ¢ok dnemli
oldugu bilinmektedir (3). Khilnanni ve ark. (2) kalp hastaliklarinin pediatri yogun
bakimda yatiglarin % 9,7 kadarini olusturdugunu belirtirken, tilkemizde Asilioglu ve
ark. (116) yaptiklar1 ¢alismada ise % 6 kadarini olusturdugunu belirtmektedirler.

Konjenital kalp hastalig1 fetal ve neonatal donemdeki kalple ilgili en yaygin
malformasyon olup, nedeni az bilinen heterojen bir grup defekti temsil etmektedir
(117). Diger bir ifade ile kardiyovaskiiler sistemdeki dogustan veya daha sonra
tanimlanabilen, yapisal veya fonksiyonel anomalileri i¢ermektedir (118). KKH’lari
degismekle birlikte tiim canli dogumlarin % 0,7-0,9°u arasinda goriilmektedir (2).

Caligmamiza hem konjenital hem de edinsel kalp hastaligi olan hastalar dahil
edilmis olup olgularmm % 60’n1 konjenital kalp defekti olan ¢ocuklar olusturmaktaydi.
KKH goriilme sikligi agisindan erkekler ve kizlar arasinda anlaml bir farklilik olmadigi
saptand: (p > 0,05). Samanek M ve ark. (119) tarafindan 4409 hasta tizerinde yapilan bir
calismada kizlarda ve erkeklerde kalp hastaliklarinin  goriilme  sikliklarinin
birbirlerinden farkli olmadig: tespit edilmistir. Ancak bazi konjenital kalp defektlerinin
kizlar ve erkekler arasinda goriilme sikliklarinin farkli oldugunu belirtmislerdir (119).
Erkeklerde; cift ¢ikish sag ventrikiiliin yaklasik 3 kat, hipoplastik sol ventrikiil, biiyiik
arter transpozisyonu, aort stenozunun yaklasik 2 kat, pulmoner atrezi, trikiispit atrezisi,
aort koarktasyonu, diizeltilmis biiylik arter transpozisyonunun 1,5 kat, kizlarda ise
patent duktus arteriyosus, ebstein anomalisi, atriyoventrikiiler septal defekt, fallot
tetralojisinin yaklasik 1,5 kat daha sik goriildiigi rapor edilmistir. Bu farkliligin nedeni
tam olarak bilinmemekle beraber hormonal faktorlerin etkili olabilecegi ileri
stiriilmiistiir. Ancak bu hastalarin ¢ogunun yenidogan yogun bakim iinitelerine

yatirilmasi nedeni ile bizim ¢alismamizda boyle bir sonug elde edilememistir.
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Konjenital kalp hastaliklarinin etyolojisinde ileri anne yasinin da etkili
olabilecegi disiiniilmektedir. Bu durumun ileri anne yaslarinda kromozomal
bozukluklarin daha sik goériilmesi, yardimer iireme tekniklerinin daha sik kullanilmasi
gibi nedenler ile anomalili ¢ocuk sahibi olma riskinin artmasina bagh gelistigi
sanilmaktadir (21). Pradat ve ark. (120) yapmis olduklari ¢alismada 6zellikle 34 yas ve
tizeri annelerde bu sikligin daha da artabilecegini bildirmislerdir. Bizim ¢alismamizda
ileri anne yas1 ile KKH goriilmesi arasinda anlamliliga yakin bir iliski saptand1 (p >
0,05). Calismamizdaki bu farkliligin hasta sayisinin az olmasindan kaynaklanmis
olabilecegi diisiintildii.

Kalitsal gecen hastaliklar akraba evliliklerinde daha sik goriilebilmektedir.
Konjenital kalp hastalikliklarinin akraba evliliklerinde sikligin1 aragtiran  bazi
calismalarda kalp hastaliklarinin sikliginin artmadigi tespit edilmistir. Giliven ve ark.
(121) 2002-2003 yillar1 arasinda yenidogan servislerinde konjenital kalp hastaliklart ile
ilgili yaptiklar1 ¢caligmada konjenital kalp hastalig1 saptanan bebeklerin % 15°de anne-
baba arasinda akrabalik tespit etmisler ve bu akrabaliklarin ¢ogunun birinci dereceden
oldugunu belirtmislerdir. Yine 2008 yilinda Ulusoy ve ark. (117) yapmis olduklar1 bir
calismada anne ve baba arasindaki akrabaligin konjenital kalp hastalig1 gelisimi {izerine
tek basina etkili bir faktdor olmadigmni, bu durumun multifaktoryel oldugunu
belirtmislerdir. Buskens ve ark. (122) ise konjenital kalp hastaliklarinin etyolojisinde
ileri anne yag1 ve akrabaliga ilaveten kromozomal anomaliler, genetik bozukluklar,
teratojenite ve gebelik sirasinda gegirilen enfeksiyonlarin  sorumlu oldugunu
bildirmislerdir. Bizim ¢alismamizda da anne baba arasindaki akrabalik ile konjenital
kalp hastaligi goriilmesi arasinda anlamli bir iligki saptand1 (p < 0,05). Bu durum
tilkemiz gibi akraba evliliklerinin fazla oldugu toplumlarda KKH goriilme sikliginin
artabilecegini diigiindiirmektedir.

Hastalarimizin % 20°de mevcut kardiyak hastaliklara ek olarak bagka altta yatan
hastaliklar da bulunmaktaydi. Bu hastaliklardan % 38 siklikla en fazla goriileni
kromozomal bir anomali olan Down sendromuydu. Daha azalan siklikla kronik bobrek
hastaligi, serebral palsi, meningomiyelosel ve CMV enfeksiyonu gibi hastaliklar
saptandi. Mevcut hastaliklardan Down sendromunun bir ¢ok kardiyak hastaliklarda
genetik bir neden oldugu bilinmekte olup serebral palsi gibi kronik hastaliklarin da
hastaligin prognozunu, tedaviye yanitini, hastanede kalig siiresini etkiledigi ve bir ¢ok
acidan mortalite ve morbiditeye neden oldugu tahmin edilmektedir. Calismamizda ek

hastaliga sahip olma ile mortalite arasinda anlamliliga yakin bir iligki saptandi (p: >
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0,05). Bu durumun hastaligin morbidite ve mortalitesine katki saglayabilecegi
diistintildii. Down sendromlu olgularin yaklasik % 40°da konjenital kalp defekti
bulunmakta, bunlarin yaklasik yarisinin atriyoventrikiiler kanal defekti oldugu, kalan
patolojilerin ise bir ¢ogunu ASD, VSD, PDA’nin olusturdugu belirtilmektedir (123).
Bizim c¢alismamizda ise Down sendromlu olgularin % 100°de AVSD mevcuttu. Bu
hastalarin % 40’nin eksitus oldugu saptandi. Bu mortalite oranlarinin yiiksekligi KKH
ile birlikte immiin sistem ve respiratuar problemlerin c¢esitliliginden, kilo aliminin,
beslenmenin kotii olmasindan kaynaklandigi distiniildii. Mortal seyreden vakalar
cerrahi tedaviye uygun goriilmeyen ya da medikal tedavi sonrasi cerrahi planlanan
gruptan olabilir. Ancak yapilan ¢alismalarda Down sendromu olmanin postoperatif
mortaliteyi etkilemedigi, bu hastalarda pulmoner hipertanisyon gelisiminin ve
etkilerinin daha az oldugu bildirilmektedir (124).

Normal populasyonda konjenital kalp hastaliklarinin goriilme siklig1 % 0,8 iken,
bir tane birinci derece akraba ya da ebeveynde konjenital kalp hastalig1 varsa risk 3 kat,
iki tane birinci derece akrabada konjenital kalp hastalig1 varsa riskin % 20-30 oraninda
arttig1 bildirilmektedir (4). Bizim ¢alismamizda kardeslerin % 4,6’da kalp hastaligi
saptandi ve incelendiginde bunun DKMP’li hastalarda yiiksek oldugu gorildii.
Kardeslerde kalp hastalig1 varliginin mortalite ile iligkili (p < 0,05) oldugu tespit edildi.
Yapilan ¢alismalarda DKMP’nin % 20-50 arasinda ailesel gectigi ve bu genetik gecisin
bir ¢ogunun otozomal dominant ve daha azalan siklikta X’e bagli resesif oldugu
saptanmustir (125). Ayrica DKMP tanisi alan her hastada 2. hatta 3. kusak akrabalara
kadar aile Oykiisii alinmas1 gerektigi, tan1 alan hastalarin kardesleri ve yakinlarinin da
mutlaka DKMP agisindan arastirilmalart gerektigi belirtilmektedir (126).

Calismaya alinan hastalarimizin ¢ogu morarma ve nefes darligi sikayetleri ile
basvurmus olup hastalarin ilk basvurulart sirasinda 38 0C’yi gecen ates ve Kkalp
yetmezligi bulgularinin olmas: altta yatan kardiyak hastaligin iizerine pnémoni gibi bir
akciger enfeksiyonunun ya da enfektif endokardit gibi bir klinigin eklenip hastalarin
genel durumlarinin bozulmasina bagl gelistigi diisiintildii. Bizim ¢aligmamizla uyumlu
olarak Mert ve ark.’nin (3) yapmis olduklar ¢alismada acil servisten ¢ocuk kardiyoloji
boliimiine yatis1 yapilan kalp hastalarimin siklikla izole septal defekte sahip hastalar
olduklari ancak hastalarin bir ¢cogunun genel durumlarinin kotii ve yetmezlik tablosunda
olduklarint belirtmislerdir. Bu durumun altta yatan kardiyak rahatsizlik {izerine
pnomoni gibi bir tablonun eklenerek kompanse hastalarin kalp yetmezligine girdiklerini

ve agir bir klinik tablo gelismesine neden oldugu yorumunu yapmuslardir.
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VSD ¢ocuklarda % 25 siklikta en sik rastlanan konjenital kalp anomalisi olup
tek basma ya da diger konjenital kalp defektleri ile birlikte goriilebildigi bilinmektedir
(4). Fallot tetralojisi ise bir yasindan sonra en sik rastlanan siyanotik konjenital kalp
hastaligidir ve tiim konjenital kalp hastaliklarinin % 8-10’ni olusturmaktadir (60). Bizim
hastalarimizin bir ¢ogunda konjenital kalp hastalig1 olup literatiir ile uyumlu olarak en
sik asiyanotik konjenital kalp hastaligi VSD, siyanotikler igerisinde ise fallot tetralojisi
oldugu goriildi.

Konjenital kalp hastalarinin kilo alimlar1 yetersiz alim, ihtiyacin ve tiikketimin
artmasi, kardiyak hastalik, kullanilan ilaglara bagh istahsizlik, sik gegirilen
enfeksiyonlar nedeni ile geri kalabilmektedir (127). Hastalarimizin % 23’niin kilosu yas
degerlerine gore 3 persentil altt idi. Bu durumun mevcut kardiyak rahatsizligin
ciddiyetine, uygulanan tedavilere, azalmis beslenmeye, artmis ihtiyaca ve nedeni tam
olarak saptanamayan eslik eden kromozomal bozukluklara bagli olarak gelisebilecegi
distintildii. Webb (128) ve Schwarz (129) kronik kalp rahatsizligi olan ¢ocuklarda
cesitli nedenlerle normal saglikli ¢ocuklara gore biliylime ve gelismelerinde gerilik
oldugunu belirtmislerdir. Azalmig beslenme, enfeksiyonlara yatkinlik, hipoksi,
malabsorbsiyon, altta yatan hastaligin ciddiyetinin kilo alimin1 engelleyebilecegini ileri
stirmislerdir. Ayrica TOF, AVSD, PS, AOK, ASD, VSD, hipoplastik sol kalp
sendromu gibi ciddi kardiyak defetlerde hastalarin diisiik dogum tartist ile dogdugu
bildirilmektedir (9). Phornphatkul ve ark. (130) ciddi malniitrisyonu olan hastalarda
kardiyak kas Kitlelerinin azalmasina bagli ventrikiiler sistolik fonksiyonlarin
bozulabilecegini belirtmislerdir. Nagla ve ark.’nin (131) ise malniitre gocuklarin sol
kalp miyokard fonksiyonlarin1 ekokardiyografi ve troponin-t diizeylerine bakarak
degerlendirdiklerinde malniitre ¢ocuklarin sol kalp sistolik fonksiyonlarmimn ileri
derecede bozuk bulundugunu ve troponin-t diizeylerinin normale kiyasla daha yiiksek
oldugunu bildirmislerdir. Bizim ¢alismamizda yatirilan ve 6zellikle mortal seyreden
olgularin sol ventrikiil sistolik fonksiyonlari ciddi derecede bozuktu. Mortalitenin kas
yapisindan mi, araya giren enfeksiyondan mi yoksa metabolik bozukluklardan mi
kaynaklandig1 bu c¢aligmada saptanamadi. Ancak Kilolar1 3 persentil alt1 hastalarin %
33’1 hayatin1 kaybetmisti. Bu hastalarin tanilarinin siklikla AVSD, genis VSD, DKMP
oldugu tespit edildi. 3 persentil alt1 Kilo ile mortalite arasinda anlamli bir iliski tespit
edilemedi (p > 0,05). Bu durumun hasta sayisinin yetersiz olmasina bagl olabilecegi

diistinildii.
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Hastane enfeksiyonlar1 erigkin hastalarda oldugu gibi cocuk hastalarda da
mortalite ve morbiditeyi arttirmakta, hastanede yatis siliresinin uzamasmna ve
maliyetlerin artmasina neden olmaktadir (1). Hastane enfeksiyon siklig: iilkelere gore
farklilik gosterebilmektedir. Amerika Ulusal Hastane Enfeksiyonu Surveyans sistemi
raporlarina gore ¢ocuk yogun bakim iinitesine yatirilan hastalarin % 5,6’da hastane
enfeksiyonu saptanmis ve enfeksiyon tipi olarak da sirasiyla sepsis, pndmoni ve idrar
yolu enfeksiyonu belirlenmistir (132). Bizim c¢alismamizda maliyet c¢alismasi
yapilamadi. Ayrica enfeksiyon ve sepsis nedeniyle yogun bakim {initesine yatirilan
hastalar ¢alismaya alinmadi. Sadece kalp hastaligi tanisi ile yatirilan hastalardan 15’inde
kanda mikroorganizma {iiredigi tespit edildi. En fazla ireyen etken % 35 oraninda
Metisilin Rezistan Staphylococcus epidermidis idi. Metisilin Rezistan Staphylococcus
epidermidis tireyen hastalarin ortalama hastanede kalis stireleri 17 giin (2-28 giin) olup
bu etkenin {iremesinde uzun siire yogun bakimda kalma, kullanilan genis spektrumlu
antibiyotikler, hastalara uygulanan invaziv islemler (kateter, damar yolu acilmasi, gibi),
mekanik ventilatdre baglanma ve hastalarin immiin sistemlerinin zayif olmasinin etkili
oldugunu diisinmekteyiz. Klingenberg ve ark. (133) kan Kkiiltiirlerinde Metisilin
Rezistan Staphylococcus epidermidis iireyen 150 hastay incelemisler ve bu hastalardaki
tiremelerin  hastalarin  inflamasyona verdikleri yanita, kullanilan antibiyotiklerin
spektrum ve siiresine, hastalarin genetik yapilarina ve invaziv islemlerin varligina bagh
olabilecegini belirtmislerdir.

Hastalarimizin % 14’niin kan kiiltiirlerinde Acinetobacter baumanni suslari
tiredi. Hem altta yatan kronik bir kalp rahatsizliginin olmast hem de yogun bakimda
tedavi aliyor olmanin bu durumun gelismesine katki sagladigin1 diistinmekteyiz. Erben
ve ark. (134). yapmis olduklari ¢alismada uzun dénem yogun bakimda kalmanin,
mekanik ventilasyon ile uzamis solunum tedavisinin, uzun siire antibiyotik tedavisinin,
parenteral beslenmenin, damar i¢i kateter uygulamasinin, trakeostomi, entubasyon
tipleri, idrar sondalar1 ve konaga ait faktorlerin bir hastane enfeksiyonu olan
acinetobakterlere olan yatkinligr artirdigini bildirmislerdir. Ayrica kronik hastalik
durumlarinin ve immiinitenin de bir risk faktorii oldugu belirtilmektedir (135). Bizim
calismamizda Acinetobacter baumanni iireyen hastalarin ortalama hastanede kalis
siireleri 15 gilin (2-28 giin) olup bu hastalarin mekanik ventilatore bagl, altta yatan
AVSD gibi ciddi kalp hastaligi bulunan, pozitif inotropik ila¢ destegi verilen

hastalardan olustugu belirlendi. Caligmamizda kan kiiltiirlerinde {ireme ile mortalite
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arasinda anlamli iligki tespit edilemedi (p > 0,05). Bu durumun hasta sayisinin yetersiz
olmasi ile iliskili olabilecegini diisiindiik.

Bizim hasta grubumuzun % 23’niin kan kiiltiiriinde Candida saprofiticus tiredigi
ve hastalarin ortalama hastanede kalma siirelerinin 10 giin (4-28 giin) oldugu tespit
edildi. Bu sebeple etkenin uzun siire genis spektrumlu antibiyotik, TPN (total parenteral
nutrition) kullanimi, yogun bakimda kalma siiresinin uzunlugu ve uygulanan invaziv
islemlere bagli bir kolonizasyon sonrasinda firsatgr bir patojen olarak iiredigini
diistinmekteyiz. Candida liremesi i¢in ne kadar siire yogun bakimda tedavi almis olmak
net belli olmasa da Stamos ve ark. (136) 7 giinden uzun siire yogun bakimda kalmis
olmanin riski artirdigin1 belirtmislerdir. Becerra ve arkadaslar1 (137) gelismekte olan
tilkelerde pediatri yogun bakimlarinda % 20 oraninda nazokomiyal enfeksiyon
gelistigini ve en fazla {ireyen etkenin kanda, Candida saprofiticus oldugunu
bildirmislerdir. Arslankoylii ve arkadaslar1 (135) da uzun siire yogun bakimda kaliyor
olmanin, wuygulanan invaziv islemlerin, parenteral beslenmenin, kullanilan
antibiyotiklerin, hastalarin immiin durumlar1 ve ameliyat durumlarinin firsat¢r bir
patojen olan Candida sapprofiticusun tiremesine neden olabilecegini belirtmislerdir.

Cocuk yogun bakim initelerindeki gelismeler ve bu birimlerde mekanik
ventilatoriin kullanilmaya baslanmasi ile kalp hastaligi gibi kronik hastaliga sahip
cocuklarin sag kalimlarinin giderek arttigi ve prognozlarinin diizeldigi bildirilmektedir
(138). Ancak Elward ve ark. (139) altta yatan hastaliklarin, genetik sendromlarn,
antibiyotik kullaniminin, sedasyon, transfiizyon, H, reseptor blokorleri, steroidler,
inotropik ajanlarin kullanimi gibi faktorlerin ventilatére bagli mortalite ve morbiditenin
artmasina neden oldugunu belirtmislerdir. Foglia ve ark. (140) ventilator ile iliskili
pndémoninin; entubasyon, ventilatérde kalma siiresi, kisinin immiinitesi ve altta yatan
kronik hastaligin varligina bagli oldugunu bildirmislerdir. Calismamizda mekanik
ventilator destegi verilen hastalarin % 85°de mortalite gozlendi. Mortalite ile mekanik
ventilatore baglanma arasinda anlaml iligki (p < 0,05) saptandi. Hastalarin ortalama 4
giin mekanik ventilatore bagli kaldigi belirlendi. Bu sebeple mortalitenin mekanik
ventilatorle iliskili bir komplikasyondan ¢ok ventilator destegi verilen hastalarin mevcut
klinik durumlarinin kotii, altta yatan agir kalp hastaliklarinin olmasi, kalbin pompa
fonksiyonunun yetersiz, medikal tedaviye direngli ve kullanilan ilaglarin (6zellikle
pozitif inotroplar) etkisi ile ortaya ¢iktigi diisiiniildii. Kendirli ve ark. (138) mekanik
ventilatore bagli hastalarin uygun sartlarda aspire edilmemelerinin ve steriliteye gereken

Ozenin gosterilmemesinin hastalarda pnoémoni ve sepsis riskini arttirabilecegini,
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mortalite ve morbiditeye neden olabilecegini belirtmiglerdir. Bizim yogun bakim
tinitemizde ise hastalarin aspirasyonlarina biiyiik 6zen ve hassasiyet gosterilip, Steril
eldivenler kullanilarak miimkiin olan en az travmatizasyon ve kontaminasyonla
hastalarin aspirasyonlar1 yapilmaktadir.

Inotropik ilaglarin kullamlmasindaki amag yetmezlikteki kalp ve damar
sisteminin desteklenmesidir. Bu ilaglarin uzun siireli ya da yiiksek dozlarda
kullanimlarinin aritmilere yol agtigi, miyokardin oksijen tiiketimini artirdigi ve iskemik
etkilere neden olabilecegi belirtilmektedir (141). Calismamizda pozitif inotropik destege
ihtiyac1 olan hastalar ile mortalite arasinda anlamli iliski belirlendi (p < 0,05). inotropik
destek verilen hastalarin % 37,51 eksitus oldu. Bu durum hastalarin tamamina yakininin
mekanik ventilator destegi almasi, ¢oklu organ yetmezligi ile kalbin pompalama
fonksiyonunun ciddi diizeyde yetersiz olmasi ve medikal tedaviye olan dirence
baglanabilir.

Yapilan ¢alismalarda opere edilmemis veya ge¢ gelmis kompleks AVSD
vakalarinda bir yas civarinda kalp yetmezligi, pulmoner hipertansiyon ve Eisenmenger
sendromu gelistigi saptanmis olup bu hastalarda 6. aydan 6nce ve miimkiinse de 3. ayda
kalp ameliyatlarinin yapilmasi gerektigi belirtilmektedir (142). Bu sayede hastalarda
pulmoner hipertansiyon, artmis basing, voliim yiikiine bagli ventrikiil dilatasyonu ve
A-V kapak yapisinin bozulmasi gibi komplikasyonlarin 6nlenebilecegi belirtilmektedir
(142,143). Kompleks AV kanal defektli, medikal tedaviye yanit vermeyen, pulmoner
komplikasyon, kapak yetmezligi gelisen hastalarin ise daha erken genelde 6. hafta
civarinda ameliyat edilmeleri gerektigi belirtilmektedir (143). Bizim g¢alismamizda
hastalarn % 20°de AVSD saptandi, bu hastalarin % 30’u Down sendromu olup
yarisinin hayatlarin1 kaybettikleri belirlendi. Bu durumun hastaneye ge¢ bagvurulmasi,
gec tan1 konulmasi, tizerine eklenen pnémoni, enfektif endokardit, diisiik agirlikta olma
gibi faktorlerin neticesinde genel durumlarinin kotiileserek ameliyat sanslarini
yitirmelerine bagli oldugu sanilmaktadir. Ayrica iilkemizde heniiz pediatrik kalp damar
cerrah sayisinin yetersiz olmasinin da bu duruma katki sagladigini diistinmekteyiz.

Hastalarin 13’de ise DKMP tanisi olup yarisinin eksitus oldugu belirlendi. Bu
durumun hastalarin genel durumlarmin kotii, kalp yetmezligi tablosunda, % 50’de
ortaya ¢ikan disritmiler neticesinde gelistigi diisiiniildii. Eries ve ark. (144) yaptiklari
calismada DKMP’nin sol ventrikiil dilatasyonu, sistolik disfonksiyon, ilerleyen
donemlerde mitral yetersizlik, atriyoventrikiiler blok, supraventrikiiler tagikardi, WPW

sendromu, atriyal fibrilasyona neden olarak kalp yetmezligine yol agtigini
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belirtmislerdir. Bu nedenle DKMP’de erken donemde hastalara medikal tedavi
uygulanmasi, aritmi gelismesi durumunda ICD takilmasi, yetmezligin daha da
ilerlemesi durumunda kardiyak transplantasyon yapilmasi 6nerilmektedir (81,145).

Calismamizda dort hasta fallot tetralojisi ile yatirildi. Hastalardan birinin eksitus
oldugu belirlendi. Bu durumun eksitus olan hastada pulmoner atrezi ve enfektif
endokarditin eslik etmesi ile ortaya ¢iktigi diislintildii. Yapilan ¢alismalarda komplike
olmayan fallot tetralojisinde mortalite oran1 % 2-3 iken, bu oranin pulmoner atrezili
fallot tetralojisinde % 75’lere kadar yiikseldigi belirtilmektedir. Bu hastalar erken
donemde opere edilmezlerse, yasamin ilk 2 yili iginde hayatlarin1 kaybettikleri
bildirilmektedir (67).

Fraisse ve ark. (146) kritik konjenital ya da edinsel kalp rahatsizlig1 olan hastalar
ile postoperatif ve preoperatif kardiyak hastaligi olan hastalar i¢in kardiyoloji yogun
bakim {initeleri olusturulmasini, hastalarin bu iinitelerde ¢ok daha iyi diizeyde takip
edilebilecegini bildirmislerdir. Yogun bakimin multidisipliner olarak yogun bakim
uzmani, pediatrik kardiyolog, pediatrik kalp cerrahi, anestezist ve yardimci ekipten
kurulmasini 6nermislerdir. Bu Kliniklere uygun ekipmanlarin (mekanik ventilator, her
turlit kardiyak ilaglar, ekg, eko, gerekirse ecmo) temin edildigi, hastalara risk
smiflamas1 yapilip (kan gazlari, kalp ritmleri, miyokardiyal fonksiyonlari, kapak
fonksiyonlar1, pulmoner arter basinglart ve ekolari degerlendirilerek), diger ekstra
anomalilerin varliginin arastirllmasi gerektigini belirtmislerdir. Ayrica yogun bakimda
calisan yardimci personele de gerekli egitimin verilip hastalarin daha iyi takip ve tedavi
edilerek mortalite ve morbiditenin daha da azaltilabilecegini ileri siirmiislerdir. Bu tiir
caligmalarin iilkemizde de ilerleyen donemlerde g¢ocuk kardiyoloji yogun bakim
tiniteleri kurulup hastalara daha iyi hizmet sunulabilmesi yoniinde yol gosterici
olabilecegi disiiniildii.

Yogun bakim iinitesinde takip edilen hastalarda prognoz lzerine etki eden
faktorlere bakildiginda altta yatan hastaligin adi (AVSD, DKMP), ciddiyeti, baska ek
hastaliklarin varligi (Down sendromu, serebral palsi), mekanik ventilatére baglanma
durumlart ve kullanilan ilaglarin (6zellikle inotropik ajanlar, diiiretikler) etkili oldugu
saptandi. Calismamizla benzer olarak Volakli ve ark. (147) mevcut altta yatan hastaligin
ciddiyeti, baska ek hastaliklarin varlig1 (serebral palsi, down sendromu, kronik bébrek
hastaligi, gibi), mekanik ventilatore baglanma, hastane enfeksiyonlari, ventilator ile

iligkili pnomoni, tedavide kullanilan ilaglar (6zellikle pozitif inotropik destekler),
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arteriyal ve vendz kateterizasyon uygulamasi gibi faktorlerin prognoz iizerine etkili
olabilecegini bildirmislerdir.

Sonug olarak hastalarin erken donemde ameliyat edilmelerinin 6nemli oldugunu,
hastaligin tanisinin, ciddiyetinin, ek hastalik varliginin, mekanik ventilatore
baglanmanin, kullanilan ilaglarin prognoz iizerine etkili oldugunu saptadik. Ancak
calismamizin geriye doniik olmasi, cerrahi uygulanamayan bir merkezde yapilmis
olmasi (pulmoner banding, B-T shunt), hasta sayisinin az olmasi ve bir takim bilgilere
hasta dosyalarindan ulasilamamasi ¢alismamizin eksik yonleri olarak belirlendi. Fakat
mevcut kosullar1 yansitmasi ve ileriye yonelik yol gostermesi agisindan onemli
olabilecegi diisiiniildii. Ulkemizde pediatrik yogun bakim iiniteleri yapilandirilirken, bu
tiir hastalara cerrahi miidahaleyi yapabilecek, teknolojik olarak tam donanimli, pediatrik

kalp cerrahlar1 da bulunan yogun bakim merkezlerine ihtiya¢ oldugu kanaatine ulasildi.
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6.SONUCLAR

1.Calisma Ocak 2009-Aralik 2011 tarihleri arasinda kalp hastaligi tanisi ile pediatri
yogun bakimda yatarak tedavi gérmiis 65 hastanin dosyasi incelenerek retrospektif
olarak yapildi.
2.Hastalalarin 33’i (% 50,8) kiz, 32°si (% 49,2) erkek olup, kalp hastaliklarinin kizlar
ve erkekler arasinda goriilme siklig1 agisindan anlamli farklilik olmadigi (p: 0,22) tespit
edildi. Hastalarin % 78’1 5 yas alt1 olup yogun bakimda ortalama kalig siirelerinin 11,2
giin (1-65 giin) oldugu saptandi.
3.Konjenital kalp hastaligi olan hastalar annelerinin % 44°i 30 yas ve lizeri olup, %
57 anne baba arasinda akrabalik mevcuttu. Ileri anne yasi ile KKH goriilmesi arasinda
anlamliliga yakin bir iliski tespit edilmis olup (p: 0,051), akrabalik ile KKH arasinda
anlaml1 bir iligki tespit edilmistir (p: 0,02).
4.Hastalarin % 44,6 nin ilk bagvuru sikayetleri nefes darligi, morarma olup daha azalan
siklikta ates, oksiiriik, gogiis agrisi, carpint1 ve halsizlik sikayetleri vardi. lk yattiklar:
sirada bir ¢ogunda Tfiiriim, hepatosplenomegali, akcigerde dinlemekle ral, periferik
nabiz zayiflig1 gibi kalp yetmezligi bulgularinin oldugu tespit edildi.
5.Hastalarin % 20’de kalp hastaligi disinda eslik eden bagka ek hastaliklar da olup
bunlar Down sendromu, serabral palsi, kronik CMV enfeksiyonu, Jeune sendromu,
kronik karaciger, kronik bobrek hastaligi idi. Mortalite ile ek hastaliklar arasinda
anlamliliga yakin bir iligski oldugu saptandi (p:0,08). Down sendromu olan hastalarin %
100°de AVSD oldugu tespit edildi.
6.Hastalarin EKO sonuclarinda % 28 hastada VSD daha azalan sikliklarda AVSD, MY,
AK, PDA, MS, AS, AY; siyanotik kalp hastaliklarindan ise siklikla TOF, BAT,
trikiispit atrezisi oldugu tespit edildi.
7.Hastalarin % 23’de kan kiiltiirlerinde iireme olup bunlar siklik sirasina gore MRSE,
Candida saprofiticus, Acinetobacter baumani, Metisilin Rezistan Staphylococcus aureus
ve Streptococcus alactolyticus oldugu goriildii.
8.Yogun bakimda yatan hastalarin % 30’u eksitus oldu. Bu hastalarin;

e Yas ortalamalar1 4,7 ay (1,5-48 ay)

¢ Nihai tanilar1 % 35’1 DKMP, % 35’1 AVSD, % 30’u KKY, % 15’1 Miyokardit, %

10’u BAT, % 10’u trikiispit atrezisi, % 5’1 TOF idi.

e Hastanede kalis siireleri ortalama 11,05 giin (1-30 giin).
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e % 42’de kan Kkiiltiirlerinde tireme olup siklikla MRSE, Acinetobacter baumanni,
Enterobacter cloacae ve Candida saprofiticus tiredi.
e 21’i mekanik ventilatére baglanmis olup bu hastalarn % 76’nin hayatini
kaybettigi gortildii.
e Ortalama mekanik ventilatérde kalis stiresi 4 giin (0,1-28 giin) idi.
9.Kardeslerde goriilen kalp hastaligi ile mortalite diizeyleri arasinda anlamli bir iligki
tespit edildi.
10.3 persentil alt1 kilo ile mortalite arasinda anlamli bir iliski tespit edilemedi (p: 0,8).
11.Mekanik ventilatorde takip edilen kalp hastalarinda 6liim oranlarinin yiiksek oldugu
gortldi (p: 0,0001).
12.Cocuk yogun bakim tinitelerinde siklikla hastane enfeksiyonlarinin gelistigi goriildii.
Ancak ¢alismamizda bu durumun mortalite ile iliskisi saptanamadi. (p:0,1).
13.Hastaligin ad1 (AVSD, DKMP), ciddiyeti, mekanik ventilatore baglanma, kullanilan
ilaclar (inotropik ajanlar, diiiretikler), kardiyak hastalik diginda ek hastaliklarin

varliginin prognoz iizerine etkili oldugu tespit edildi.
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