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KISALTMALAR

AD Aort darhig

AK Aort koarktasyonu

ASD Atriyal septal defekt

AV Atriyoventrikiler

BAT Bliyik arter transpozisyonu
EKG Elektrokardiyografi

EKO Ekokardiyografi

KKH Konjenital kalp hastaligi
TOF Fallot tetralojisi

PDA Patent duktus arteriyozus
PFO Patent foramen ovale

PH Pulmoner hipertansiyon

PS Pulmoner darlik

S2 ikinci kalp sesi

S3 Uciinci kalp sesi

VSD Ventrikiler septal defekt
SLE Sistemik lupus eritromatozis
DM Diabetes mellitus

TPVDA Total pulmoner ven6z donlis anomalisi
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OZET

“01.01.2010 ile 30.06.2017 tarihleri arasinda KKUTF Pediatrik Kardiyoloji Poliklinigine
basvuran olgularin, retrospektif olarak arastirilmasi” baslkli ¢alismadaki amacimiz, yukarida
belirttigimiz tarihler arasinda KKUTF Pediatrik Kardiyoloji Departmaninca muayene edilen ol-
gulara transtorasik ekokardiyografi(EKO) yaparak konjenital kalp hastaligi(KKH) teshisi konu-
lan hastalari, retrospektif olarak incelemek ve boylece; KKH sikhgi ve dagilimini saptamak ve

bu hastaliklara neden olabilecek risk faktorlerini ortaya koymaktir.

01.01.2010 ile 30.06.2017 tarihleri arasinda toplam 14173 hasta retrospektif olarak
degerlendirildi. Bu hastalarin 7625’i (%53.8)erkek ve 6548’i (%46.2) kizdi. Pediatrik kardiyolog
tarafindan yapilan EKO ile KKH tanisi alan 114 olgu saptandi, olgularin ebeveynleriile gorisi-
lerek anamnezleri alindi. Calismaya alinan 114 hastanin 60’1 (%52.6) kiz,54’0 (47.4) erkekti.
Bu hastalarin 37’si (%32.5) siyanotik, 77’si (%67.5) ise asiyanotik olarak saptandi. Siyanotik
olan hastalarin 19’u (%51.3) erkek,18’i (%48.7) kizdi. Asiyanotik olan hastalarin 42’si(%54.6)
kiz, 35'i(%45.4) erkekti. Siyanotik anomaliler iginde en sik fallot tetralojisi (10 hasta)

(%8,7),asiyanotik anomalilerde ise en sik VSD (45 hasta )(%39,5)olarak tesbit edildi.

Risk faktori olarak hastalarin 9’unda (%7,9)kromozom anomalisi saptanirken, bunla-
rin 5’i Down Sendromu,2’si DiGeorge Sendromu, 1’i Turner Sendromu ve 1’i Edward Sendro-
muydu.Anne ortalama yasi 28,2+/-5,78 olarak hesaplandi. Hastalarin 17’sinin(%14.9) disik
dogum agirlikh (2500 gr altinda) olarak dogdugu saptandi. Hastalarin 6’sinin (%5,2) annesinde
instlin bagiml diyabetes mellitus mevcuttu. Hastalardan en az 57’sinin (%50) annesi gebelik
suresince duzenli olarak demir, folik asit ve multivitamin destegi kullanmis olmasina ragmen;

bir¢cok annenin ya diizensiz kullanmis ya da hi¢ kullanmadigi saptandi.

Calismamizda tespit edilen konjenital kalp hastaligi sikhgl ve dagilimi, literatlirdeki
bilgilere gore ¢ok anlamli farkhliklar géstermemektedir. Dogustan kalp anomalisi bulunan bir
¢ocuga sahip olan aileler, sonraki ¢cocuklarda olasi kardiyak anomaliler agisindan genetik da-
nismanlk hizmeti almali, evlenecek olan kisiler KKH hakkinda bilgilendirilmeli, gebelik 6ncesi
anne bakimi iyi yapiimali, gebelikte anne bakimi ve takibi iyi olmali, dogum tam tesekkulli bir
merkezde gerceklestiriimeli ve dogum sonrasi bebek, deneyimli bir klinisyen tarafindan takip

edilmelidir.

Anahtar kelimeler: konjenital kalp hastaliklari, elektrokardiyografi
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SUMMARY

The purpose of the study with the title of “A retrospective study on the cases applied
to Pediatric Cardiology Clinic between the dates of 01.01.2010 and 30.06.2017” is to deter-
mine the patients who were diagnosed with congenital heart disease through echocardiog-

raphy and to reveal the risk factors that may cause to congenital heart anomalies.

A total of 14173 patients applied between 01.01.2010 and 30.06.2017. Of these pa-
tients, 7625 (53.8%) were male and 6548 (46.2%) were female. The number of patients who
were diagnosed with CHD through echocardiography was 114. The information about anam-
neses of these patients was obtained from their parents. Of the 114 patients who were in-
cluded in the study, 60 (52.6%) were female and 54 (47.4%) were male. It was determined
that 77 (67.5%) of these patients were acyanoticand 37 (32.5%) were cyanotic. Of the acya-
notic patients, 42 (54.6%) were female and 35 (45.4%) were male. Of the cyanotic patients,
19 (51.3%) were male and 18 (48.7%) were female. Fallot tetralogywas most frequent in cy-
anotic anomalies (10 patients) (8,7%) and VSD was the most frequent in acyanotic anomalies
(45 patients) (39,5%). Chromosome anomalies were determined in 9 patients (7,9%) as the
risk factors, of which 5 had Down’s syndrome,2 had DiGeorge’s syndrome,1 had Turner’s
syndrome and 1 had Edward’s syndrome. The mean age of mothers was determined to be
28,2+/-5,78. Of the patients, 17 (14.9%) were born with low birth weight (below 2500 gr).
The mothers of 6 patients (5,2%) had the insulin-dependent chronic diabetes mellitus histo-
ries. Although at least 57 (50%) mothers used iron, folic acid, and multivitamin regularly dur-
ing the pregnancy period, many of the mothers had used them irregularly or had not used

them at all.

The frequency and distribution of the congenital heart diseases determined in the
present study do not significantly differ from the information in the literature. Families hav-
ing a child with congenital heart anomaly should receive genetic consultancy against any
probable cardiac anomaly in their next children, persons to get married should be informed
about CHD, pre-pregnancy mother care, and follow-up should be rather well, birth opera-
tions should bein general hospitals and babies should be followed up by experienced clini-

cians after birth.

Key words: congenital heart defects, electrocardiography.
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1.GiRiS VE AMAC

Konjenital kalp hastaligi (KKH) terimi, kardiyovaskiler sistemde dogustan var
olan, dogumda veya daha sonra tanimlanabilen, yapisal veya fonksiyonel anomalileri
icerir(13).KKH tiim canh dogumlarin yaklasik %0,5’i ile %1'inde gorulirken, her yil
ABD'de 25000-30000 cocugu etkilemektedir. Bu insidans 6li dogumlarda %3-4,spon-
tan abortuslarda%10-25 ve prematiir yenidoganlarda ise %2 ile daha ylksektir. Bu
toplam insidansa mitral kapak prolapsusu(MVP), preterm yeni doganlardaki PDA ve
biklspid aorta dahil edilmemistir. Konjenital kalp hastaliklari bebeklerde ¢ok genis bir
ornek yelpazesine sahiptir, yaklasik 1000 yeni dogan bebegin 2-3 tanesi ilk bir yil
icinde bulgu verir. Konjenital kalp hastalarinin %40-50'sinin tanisi yasamin ilk hafta-
sinda, %50-60"inin tanisi ise ilk bir ay icinde konulmaktadir. KKH en sik gérilen major
konjenital anomalilerden biri olmakla birlikte, nedenleri(risk faktorleri) hakkinda en
az bilgi sahibi oldugumuz hastalik grubudur. Konjenital Kalp Hastaliklarina neden ola-
bilecek bircok risk faktorii mevcuttur. Bunlarin arasinda akrabaevliligi, anne, baba
veya aile bireylerinden birinde dogustan kalp hastaligi olmasi, annenin gebelik yasi,
bebegin dogum agirligi, annenin gebelikte veya gebelik 6ncesinde gecirdigi hastaliklar
(DM, SLE...), annenin gegirdigi enfeksiyonlar (kizamikgik, kabakulak, toksoplazmo-
zis...), annenin kullandigi ilaglar (talidomid, lityum...), annenin gebelikte radyasyona
maruz kalmasi, annenin sigara veya alkol kullanmasi, annenin madde bagimlisi olmasi

(esrar, eroin, kokain...) ve annenin beslenme durumu sayilabilir.

Bu calismanin amaci 01.01.2010 ile 30.06.2017 tarihleri arasinda KKUTF Pedi-
atrik Kardiyoloji Departmaninca muayene edilen olgulara transtorasik ekokardiyog-
rafi(EKO) yaparak konjenital kalp hastaligi(KKH) teshisi konulan hastalari, retrospektif
olarak incelemek ve boylece; KKH sikhgi ve dagilimini saptamak ve bu hastaliklara ne-
den olabilecek risk faktorlerini ortaya koymaktir. Bu calisma sonuglari sayesinde; an-

nede 6nceden saptanmis olan hastaliklarin tedavisi (SLE ve DM tedavisi...), gerekli



beslenme proflaksisi(multivitamin profilaksisi...), hasta ve yakinlarinin egitilmesi (ak-
rabaevliliginin olasi risklerinin anlatilmasi...) gibi dnlemlerle KKH’na neden olabilecek

risk faktorlerini ve KKH gorilme sikligini en aza indirmek hedeflenmektedir.



2.GENEL BILGILER

2.1. Konjenital Kalp Hastaliklar

2.1.1.Tanim

Konjenital kalp hastaligi(KKH) terimi, kardiyovaskiiler sistemdeki, dogustan
var olan, dogumda veya daha sonra tanimlanabilen, yapisal veya fonksiyonel ano-
malileri icerir(13).KKH konjenital kalp defekti, kardiyovaskiler malformasyon ya da

konjenital kalp anomalisi olarakda adlandirilabilmektedir.

2.1.2.Epidemiyoloji

KKH canli dogumlarin yaklasik %0,5-1'inde gorilmekle birlikte, . Bu insidans
0li dogumlarda %3-4, spontan abortuslarda %10-25 ve prematir yenidoganlarda ise
%2 ile daha yuksektir. Bu toplam insidansa mitral kapak prolapsusu(MVP), preterm
yeni doganlardaki PDA ve biklspid aorta dahil edilmemistir. Konjenital kalp hastalik-
lari bebeklerde ¢ok genis bir 6rnek yelpazesine sahiptir, yaklasik 1000 yeni dogan be-
begin 2-3 tanesi ilk bir yil igcinde bulgu verir. Konjenital kalp hastalarinin %40-50'sinin
tanisi yasamin ilk haftasinda, %50-60"inin tanisi ise ilk bir ay iginde konulmaktadir.
KKH’nin sikligi irka bagli 6nemli degisiklikle rgéstermemekle birlikte, cinsiyet ile bazi

KKH tipleri arasinda yakin iliski oldugu bildirilmistir(Tablo 1)(14,12).

Tablo 1. Konjenital kalp hastaliklari ve cinsiyet

Erkek Kiz

Cift Cikisli Sag Ventrikdil Atriyal Septal Defekt
Hipoplastik Sol Kalp Sendromu Atriyoventrikiler Septal Defekt
Blyulk Damar Transpozisyonu Patent Duktus Arteriyozus

Aort Stenozu
Pulmoner Atrezi
TrikUspit Atrezisi

Aort Koarktasyonu




2.1.3.Etyoloji

intrauterin yasamin sekizinci haftasinda kalbin ve baslica kan damarlarinin ge-
lisimi tamamlanir. Gestasyonun erken dénemlerinde gerceklesen herhangi zararli bir
durum kardiyovaskiiler sistemi etkilemektedir. Konjenital kalp hastaliklarinin ¢cogu-
nun etiyolojisi bilinmemekle birlikte,%85-90"Inin multifaktoriyel (genetik ve cevresel
faktorlerin etkilesimi sonucu) sekilde olustugu distintlmektedir. Vakalarin yaklasik
%8’'inde konjenital kalp anomalisinin genetik bir defekt ile iliskisi saptanabilir, cogu
vakada ise genetik bir etiyoloji belirlenemez(54). Anne ve babada dogumsal kalp ano-
malisi varhig da riski artirir(Tablo 2)(54). Birinci dereceden akrabalarinda konjenital

kalp hastaligi olanlarda riskin artmasi, genetik faktorlerin roliinii desteklemektedir.

Toplumda canli dogumlarin yaklasik %0,5-1’'inde goriilen KKH riski, hasta bir
¢ocuga sahip ailenin ikinci cocugunda %2-6’ ya kadar cikarken, bu oran ilk cocuktaki
konjenital kalp defekti tipine gére degismektedir. Ornegin, total pulmoner vendz do-
niis anomalisi ve sol kalp obstriiktif lezyonlarinda cok daha yiiksek oranda tekrarlama
riski bulunmaktadir. Birinci derece akrabalarin ikisinde konjenital kalp hastaligi varsa
risk %20-30’a kadar ¢ikmaktadir(14). Bu nedenle dogustan kalp anomalisi bulunan bir
¢ocuga sahip olan aileler, sonraki ¢ocuklarda gelisebilecek kardiyak anomali nede-
niyle genetik danismanlik hizmeti almalidir(4).

Tablo 2. Anne veya babada dogumsal kalp anomalisi bulunmasi durumunda dogacak ¢ocuk
icin hesaplanan risk

Defektin tipi Babada DKA(%) Annede DKA(%)
Aort darlig 3-8 13-18

ASD 1-7 4-14

AV kanal 1 14

Koarktasyon 2-8 4-6

PDA 2.5 4-9

Pulmoner stenoz 2 6-15

Fallot tetralojisi 1.5 2.5

VSD 2 6-17




2.1.3.1.Tek Gen Defektleri:

Konjenital kalp hastaliklarinin %3’lni olusturur. Tek gen mutasyonlari(Otozo-
mal Dominant, Otozomal Resesif ya da X'e bagh) bir kompleks parcasi olarak ya da
tek basina konjenital kalp hastaliklarina sebep olabilmektedirler. Ornegin; Marfan

Sendromu, NoonanSendromu, Holt- Oram Sendromu, Apert Sendromu...

2.1.3.1.1.Noonan Sendromu:

Otozomal Dominant (OD) olarak gecer. Kisa boy, pektus ekskavatum, yele bo-
yun ile karakterize busendromda, pulmoner stenoz, atriyal septal defekt(ASD) ve hi-

pertrofik kardiyomiyopati gorilebilir(42).

2.1.3.1.2.Holt- Oram Sendromu:

OD katilan bu sendromda ise atriyal ve ventrikiler septal defekt, iletim defekt-

leri ve Ust ekstremite anomalileri gorilebilmektedir.

2.1.3.1.3.Marfan Sendromu:

Lens dislokasyonu ve iskelet sistemi defektleri gorilebilmektedir. En dnemli

ve O0limcil komplikasyonu aort anevrizmasi ve diseksiyonudur(1).

2.1.3.1.4.Apert Sendromu:

Bu sendrom ventrikiler septal defekt(VSD) ve aort koarktasyonunu icermek-

tedir.

2.1.3.1.5.Di George sendromu:

Genellikler sporadiktir fakat OR ve OD kalitimda bildirilmistir. Kromozom
22q11 delesyonu hastalarin %90’indan fazlasinda, 10p13 delesyonu ise olgularin
%10’undan daha azinda saptanmaktadir. Bu sendromda VSD, Fallot tetralojisi ve

ASD sik gorilmektedir.



2.1.3.2. Kromozomal Anormallikler:

Konjenital kalp hastaliklarinin %5’ini olusturur. Kompleks lezyonlarinin bir par-
casi olarak konjenital kalp hastaliklarina sebep olurlar(15). Ornegin; Down Sendromu,

Turner Sendromu, Patau Sendromu...

2.1.3.2.1.Down Sendromu(Trizomi 21):

Bu sendroma sahip cocuklarin yaklasik %40’ inda asikar kalp hastaligi gosteril-
mistir. Hastalarda karakteristik dismorfik bulgular, mental ve motor gerilik, hipotiroidi
gorilebilmektedir. Hastalarda %50 oraninda endokardiyal yastik defekti, VSD, patent
duktus arteriyozus(PDA), Fallot tetratolojisi(TOF) gibi dogustan kalp hastaliklari g6-
rilebilmektedir(8).

2.1.3.2.2.Turner Sendromu(45, X):

Turner sendromu olan hastalarin %40’ inda konjenital kalp hastaligi gorul-

mektedir(2).

2.1.3.2.3.Patau Sendromu(Trizomi 13):

Bulgulari mikrosefali, mikroftalmi, holoprozensefali, hipotelorizm, mental ge-
rilik, damak ve dudak anomalileri, kardiyovaskdler, genitoliriner ve okiiler malformas-
yonlardir. Kardiyovaskiiler anomalileri genellikle VSD, ASD, PDA, aort koarktasyonu
ve bikuspit aortik kapak seklindedir. Birinci dereceden akrabalarinda KKH olanlarda

riskin artmasi, genetik faktoérlerin rollinii desteklemektedir.

Toplumda canh dogumlarin yaklasik %0,5-1’inde gorilen konjenital kalp has-
taligi riski, hasta bir cocuga sahip ailenin ikinci cocugunda %2-6’ ya kadar cikarken bu
oran ilk cocuktaki konjenital kalp defekti tipine gére degismektedir. Ornegin, total
pulmoner ven6z doniis anomalisi ve sol kalp obstriiktif lezyonlarinda ¢cok daha yiiksek
tekrarlama riski bulunmaktadir. Birinci derece akrabalarin ikisinde konjenital kalp

hastalig varsa, risk %20-30" a ¢ikmaktadir(14). Bu nedenle dogustan kalp anomalisi



bulunan bir ¢cocuga sahip olan aileler, sonraki ¢ocuklarda olasi bir kardiyak anomali

nedeniyle genetik danismanlik hizmeti almalidir(4).
2.1.3.3.Maternal ve Cevresel Faktorler:(KKH'lI hastalarin %2-3’tini olusturur).

Diisiik dogum agirlikl bebeklerin, ayni gestasyon haftasinda dogan normal be-
beklerle kiyaslandiginda, ASD, VSD, Fallot tetralojisi, hipoplastik sol kalp sendromu,

pulmoner stenoz ve aort koarktasyonu olmasi daha olasidir (12,16).

Kardiyovaskiler sistem gelisimi gebelik ortasinda hemen hemen tamamlan-
mis olmasi nedeni ile gebeligin ilk aylari kardiyovaskiler anomaliler igin dnemlidir.
Gebelikte kullanilan busulfan, lityum, retinoidler, talidomid, trimetoprim ve valproik

asit gibi ilaglar kardiyovaskiiler sistem igin teratojeniktir (21, 37).
2.1.3.3.1.Lityum:

Ebstein anomalisi ve triklspit atrezisi ile iligkilidir.
2.1.3.3.2.Talidomid:

Konotrunkal defektlere neden olabilir.
2.1.3.3.3. Valproik Asit(Antiepileptik) ve Trimetoprim:

Folat metabolizmasini etkiler. Folik asit eksikligi fetliste kardiyovaskiiler ano-
mali riskini arttirdigi goésterilmistir. Bu nedenle gebelik dncesi dénemde bir ay, gebelik
sonrasli donemde ise iki ay slireyle annelere folik asit destegi verilmesi 6nerilmekte-

dir(3).
2.1.3.3.4.Yiksek Doz A-Vitamini:

Yiiksek doz A-vitamini iceren ilaglarin fetliste VSD, TOF ve blyuk arter trans-

pozisyonu(BAT) gibi anomalilere neden olabilmektedir(37).

2.1.3.3.5.Sigara Kullanimi:



ASD, PDA ve trunkus arteriozus igin énemli bir risk faktortidiir(50). Annenin
pasif iciciliginin de aktif sigara igiciligi kadar kardiyovaskiiler anomaliler igin ciddi bir

risk faktori oldugu bildirilmistir(19).
2.1.3.3.6.Alkol:

Ozellikle gebeligin ilk aylarinda alkol kullanimi fetal alkol sendromuna yol

acarak hastalarda ASD, VSD ve pulmoner darlik(PS)olusumuna yol agabilir(18).
2.1.3.3.7.Kokain:

Gebelikte kokain kullanimi kalp defektlerinin olusma riskini yikseltmekle bir-
likte ventrikiil yapisinda anomaliler ve intrakardiyak iletim defektlerine yol acabilmek-

tedir(18).

Annede insilin bagimli diyabet hastaligi(IDDM) varsa, fetiiste VSD, Fallot tet-
ralojisi ve bliyiik damar transpozisyonu gibi anomaliler gelisebilirken; annedeki fenil-
ketoniri hastaligl, romatoid artrit ve sistemik lupus eritematozus gibi kollajen vaskii-
ler hastaliklar; sferositozis ve koagilopati gibi hematolojik hastaliklar ¢cocuklar igin

konjenital kalp anomali riskini artiran diger faktorlerdir(39,40).

Annenin gebeligin ilk 3 ayinda gegirdigi rubella enfeksiyonu, konjenital rubella
sendromuna neden olabilir. Bu sendromda gérme bozuklugu, isitme kaybi ve ek ola-
rak, basta PDA olmak Uzere ¢esitli konjenital kalp anomalileri gorilebilmektedir(Tablo

3)(7,54).



Tablo 3. Gebelik doneminde dogumsal kalp anomalisi agisindan teratojen etkileri(54).

En Sik Goriilen Defektler

Enfeksiyon
Rubella

ilaglar/toksik etkiler
Alkol
Hidantoin

Trimetadion

Anneye ait durumlar
Diyabet

Fenilketondiri

PDA, Pulmoner Stenoz, Septal Defektler

Septal Defektler, PDA
Pulmoner ve Aortik Stenoz, Koarktasyon, PDA

Blylik Arterler Transpozisyonu, Fallot tetralojisi, Hipopilo-
astik Sol Kalp Sendromu

Bliylk Arterler Transpozisyonu, Septal Defektler, Koarktasyon

Fallot tetralojisi




3.KONJENITAL KALP HASTALIKLARININ SINIFLANDIRILMASI

Konjenital kalp hastaliklari siyanotik ve asiyanotik olmak lizere ikiye ayrilir:(6-

10),(52)(Tablo 4 ve Tablo 5).

3.1.Siyanotik konjenital kalp hastaliklan patofizyolojilerine gore kendi aralarinda

siniflandirilabilir.

3.1.1.1.Pulmoner kan akimin azaldigi siyanotik hastaliklar:

Bu lezyonlar hem pulmoner kan akiminda obstriksiyon icermeli, hem de sis-
temik ven6z kanin sagdan sola sant yapabilecegi ve sistemik dolasima gegecegi bir yol

bulunmalidir.
3.1.1.2.Pulmoner kan akimin arttig siyanotik hastaliklar:

Bu grup lezyonlar pulmoner kan akimindaki obstriksiyonla iliskili olmamakla
birlikte siyanoz ya anormal ventriklloarteryel baglantilardan ya da sistemik ve pul-

moner venoz kanin kalpte tamamen karisimindan kaynaklanir(52).

3.2.Asiyanotik konjenital kalphastaliklari:

Sistemik arteriyel doygunlugun normal oldugu durumlardir.
iki gruba ayrilir:
3.2.1.Artmis hacim yiikiine yol agan hastaliklar:

En sik gorilen hastaliklar hacim yiki ortaya cikaranlar olup, bunlardan en sik

gorilenler ise soldan saga santli lezyonlardir.
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3.2.2. Artmis basing ylikiine yol agan hastaliklar:

ikinci ana grup hastaliklar ise basing yiikiinde artisa neden olurlar. En sik olarak
da ventrikil ¢ikis yolu obstriiksiyonuna sekonder veya blyuik damarlardaki daralma-

lara bagli olanlardir.

Tablo 4. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Siniflandiriimasi

Asiyanotik KKH Siyanotik KKH

Sol-Sag Santh Pulmoner Kan Akimi Azalmig
Ventrikiler septal defekt TOF

Atriyal septal defekt Pulmoner atrezi

Patent duktus arteriyozus TrikUspit atrezi

Obstriiktif Lezyonlar Pulmoner Kan Akimi Artmis
Aort stenozu BAT

Aort koarktasyonu Trunkus arteriozus

Pulmoner stenoz Tek ventrikdl

Total pulmoner ven6z donis anomalisi

Tablo 5. Major konjenital kalp hastaliklarinin gérece sikhg *(52)

HASTALIK %
Ventrikiiler Septal Defekt 35-30
Atriyal Septal Defekt(Sekundum) 6-8
PatentDuktus Arteriyozus 6-8
Aort Koarktasyonu 5-7
Fallot Tetralojisi 5-7
Pulmoner Kapak Darhgi 5-7
Aort KapakDarhgi 4-7
Biiyiik Arterlerin D- Transpozisyonu 3-5
Hipoplastik Sol Ventrikiil 1-3
Hipoplastik Sag Ventrikiil 1-3
Trunkus Arteriozus 1-2
Total Anormal Pulmoner Venoz Doniis 1-2
TrikUspitAtrezisi 1-2
Tek Ventrikil 1-2
Cift Cikish Sag Ventrikiil 1-2
Digerleri 5-10

*Bu tablo biklspid aortik kapak, fizyolojik periferik pulmoner stenoz, mitral kapak ve preterm yenido-
ganlarda patent duktus arteriyozus vakalarini icermemektedir.
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4.ASIYANOTiIK KONJENITAL KALP HASTALIKLARI

4.1.Asiyanotik Konjenital Kalp Hastaliklari(Soldan Saga Santli):

4.1.1.Ventrikiler Septal Defekt

VSD en sik gorilen kardiyak malformasyon olup kon-
jenital kalp hastaliklarinin %25’ini olusturmakla birlikte de-
fektler ventikiler septumun herhangi bir yerinde olabilir an-
cak en cok membrandz tipte gorilir (52). VSD tek basina ya
da diger konjenital kalp hastaliklariyla birlikte gortlebilir. Fal-
lot tetralojisi, cift cikisli ventrikul, trunkus arteriozus gibi kon-

jenital kalp defektlerinde kompleksin bir parcasi olarak veya

blylk damarlarin transpozisyonu gibi bazi hastaliklarda ise VENTRIKULER SEPTAL SEFEKT
eslik eden anomali olarak bulunur(10, 22, 44), (Sekill). $ekil - 1.vSD
4.1.1.1 Klinik:

Klinik bulgular defektin blyiklGgine, pulmoner kan akimina ve basinca goére
degismektedir. Onemsiz soldan saga santli kiigiik VSD’ler ve normal pulmoner arteri-
yal basing siklikla goérilmekle birlikte bu hastalar genellikle asempatomatiktir. Karak-
teristik olarak sert ve yiksek sesli ya da tfleme tarzinda pansistolik Gfliriim mevcut
olup en iyi alt sol sternal sinirda duyulur. Artmis pulmoner kan akimli ve pulmoner
hipertansiyonlu genis VSD’ler; erken siit cocuklugu déneminde dispne, beslenme glic-
IGgu, blyume geriligi, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari ve kalp yetersizliginden so-
rumludur. Genis VSD'lerin pansistolik Gfirimi kiclik VSD’lerden daha az sert olup

defektten belirgin basing gradienti olmamasi nedeni ile daha ¢ok tifleme tarzindadir.
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4.1.1.2.Telekardiyografi:

Kiguk VSD’li hastalarda gogus rontgeni genel-
likle normal saptanirken, Genis VSD’lerde gogus rotge-
ninde belirgin kardiyomegali ile beraber her iki ventri-

kdlln, sol atriyumun ve pulmoner arterin belirginlestigi

— —

goralur (Sekil 2). sekil - 2.VSD - Grafi

4.1.1.3.Elektrokardiyografi (EKG):

Kiglik defektlerde normal olabilmesine karsin Genis VSD’lerde biventrikiiler

hipertrofi ve P dalgalarinda gentikler ve ylkseklik gorulir.

4.1.1.4.Ekokardiyografi(EKO):

Defektin yeri, blyukluga, iki ventrikll arasindaki basing farki, sol ventrikil ve
sol atriyum boyutlar, sag B .
ventrikdl basinci, Qp/Qs (pul-
moner debi/sistemik debi)

orani, varsa diger patolojile-

rin tespiti ve VSD’nin tanisini

kesinlestirmek icin mutlaka yapiimahdir (Sekil 3).

4.1.1.5.Kalp kateterizasyonu ve anjiyo-kardiyografi:

EKO ile anatomik yapinin iyi anlasilamadigi,ilave defektlerin iyi secilemedigi
veya pulmoner damar yataginin oksijen ve diger farmakolojik ajanlara yanitinin

saptanmak istendigi pulmoner hipertansiyonlu vakalarda yapilir (54).

4.1.1.6.Prognoz ve komplikasyonlar:

Primer cerrahi tamirin sonuclari ¢ok iyi olup nadiren komplikasyona yol acar.

Apikal ve cok sayidaki miskiler septum VSD’lerinde cerrahi riskin fazla olmasi nedeni
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ilebu hastalar sempatomatikse pulmoner artere bant yapilir ve ileri yaslarda bant ¢i-
karilip VSD'’ler cerrahi olarak kapatilir. Cerrahi sonrasi kalp sessizlesmesi ile birlikte
kalp buyUkligli normale doner, ayrica Gifariim ortadan kalkar ve pulmoner arteriyal
hipertansiyon geriler. Hastalarin klinik durumu belirgin sekilde iyileserek sonraki 1-2

yil iginde biylime gelismede ayni yas grubundaki saglikli cocuklari yakalarlar(52).

4.1.1.7.Tedavi:

VSD’nin dogal seyri bilylik 6lclide defektin biylkligline baglidir. Kiiglik de-
fektlerin blyutk bir kismi (%30-50) yasamin ilk 2 yilinda spontan kapanirken, kiiclik
defektli cocuklarin cogu asempatomatik olup kardiyomegali ve pulmoner arteriyal ba-
sing gorilmez. Uzun dénemde enfektif endokardit riski mevcuttur(52). Orta ve genis
VSD'lerin spontan kapanmasi pek sik gorilmemekle birlikte kalp yetersizligi olustura-
cak olctide bliyik olanlar dahi zamanla kiictlebilir ve %8 kadari tamamen kapanabilir.
Orta defektli cocuklarda kalp yetersizligi varsa, hasta 6nce tedavi edilir ve takibe ali-
nir, defekt kapanmaz ve akimlar orani >2/1 olur ise okul dénemi 6ncesi donemde
ameliyat onerilir. Genis VSD’li hastalarda tedavinin iki amaci vardir: kalp yetersizligi
belirtilerinin kontrol altina alinmasi ve pulmoner vaskiiler hastalik gelisiminin dnlen-
mesidir. VSD’'nin cerrahi kapatilma endikasyonlari: (1) klinik belirtileri ve bliyliime ge-
riligi medikal tedavi ile kontrol edilemeyen herhangi bir yastaki blylik defektli hasta-
lar,(2)tibbi tedavi ile belirtileri kontrol altina alinabilse bile pulmoner hipertansiyonu
olan blyuk defektli 6-12 ay arasi siit cocuklari, (3) QP:Qs orani 2:1’den biyik olan 24
aydan biyuk hastalar(52).

4.1.2.Atrial Septal Defekt

Atriyal septal defekt(ASD) gelisimi normal olmayan
embriyonik septal dokuya gore atriyal septumun herhangi
bir bolimiinde (sekundum, primum veya sinils venozus) ola-
bilir. ASD’lerin blyilk bir kismi sporadiktir, buna karsin OD

katilim Holt-Oram sendromunun(hipoplastik veya tamamen

olmayan radius kemigi,1. derece kalp blogu, ASD) bir parcasi sekil - 4. ASD
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olarak veya sekundum ASD ve kalp bloklu ailelerde gériltr(52).Primum ASD, sekun-
dum ASD, sinlis venozus tipi ASD, patent foramen ovale ve koroner sinis tipi ASD

seklinde olabilir(26)(Sekil 4).

4.1.2.1.Sekundum ASD:

Fossa ovalis bolgesindeki sekundum defekt, ASD’nin en sik gorilen formu-
dur(%70) (21), bu defektle beraber mitral kapak prolapsusu da tanimlanmis olup kli-

nik olarak nadiren onemlidir.

4.1.2.2.Primum ASD:

Atriyal septumun en alt kisminda, mitral ve triklispit kapaklarin Gzerinde yer

alir.

4.1.2.3.Sinus Venozus Tipi ASD:

Atriyal septumun Ust kisminda superior vena cava komsulugunda yerlesiktir.
Bazen superior vena kava defektin lizerinde kalarak bir miktar sistemik ven6z kanin
sol atriyuma girmesine neden olur; ancak ¢ok nadir olarak klinik anlamda belirgin

siyanoza neden olur.
4.1.2.4.Koroner sinus tipi ASD:

Koroner sinlis tarafindan isgal edilen bolgeye yerlesen nadir bir ASD tipidir

(21).

4.1.2.5.Patent Foramen Ovale(PFO):
Sag atriyumu sol atriyumdan ayiran septumun ortasinda fossa ovalis adini alan
hafif bir cukurluk vardir. Bu ¢ukurlugun hemen altinda, kimi zaman dogumdan son-

rada acik kalabilen, foramen ovale bulunur. izole foramen ovale acikhgi ASD olarak

kabul edilmez (6,27).
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4.1.2.6.Klinik:

Sekundum ASD genellikle asemptomatik olmasina ragmen, ayrintili degerlen-
dirildiginde, kiiclik cocuklarda hafif diizeyde biylme geriligi, buyik ¢ocuklarda ise-
farkli derecelerde egzersiz kapasitesinde azalma farkedilebilir. G6glis muayenesinde
hafif sol prekardiyal bombelige yol agabilir ve sol sternal kenarda sag ventrikile bagl
sistolik vuru palpe edilebilir. ASD’li hastalarin gogunda, ikinci kalp sesinin solunumun
tim fazlarinda genis ve sabit ciftlesmesi karakteristik bir bulgudur ve sol orta ve Ust
sternal kenarda, yumusak karakterde sistolik ejeksiyon Gftirima duyulur. Sol alt ster-
nal sinirda, trikispit kapaktan gecen artmis kan akimindan kaynaklanan kisa middi-
yastolik rulman duyulur(52).Pulmoner hipertansiyon gelistigi takdirde, santin azalma-
sina bagh olarak, Gflrtimlerin siddeti azalirken; ikincikalp sesinin pulmoner kompo-

nenti siddeti artar.

Primum ASD’de ¢ocuklar genellikle asemptomatiktir. Buna karsin genis sol sag
santli, agir mitral yetmezIligi olan hastalarda egzersiz intoleransi, cabuk yorulma gibi

semptomlar ve tekrarlayan pnémoni 6ykisi mevcuttur.

Komplet AV defektlerde kalp yetersizligi ve akciger enfeksiyonlari bebeklik d6-
neminde goralir. Birinci kalp sesi normal ya da sertlesmis olabilir. Pulmoner akim

ciddi oranda artis gosterirse ikinci kalp sesinde giftlesme duyulabilir.

4.1.2.7.Telekardiyografi:

Santin derecesine gore gégus rontgeninde degisik derecelerde sag ventrikdl
ve atriyum genislemesi gorilir; pulmoner vaskiilarite artar ve pulmoner arter genis-

ler.

4.1.2.8.Elektrokardiyografi(EKG):

Volim yiklenmesi bulgulari gorilir, QRS aksi
normal olabilmekle birlikte, sag aks deviasyonu

ve sag ventrikil iletim gecikmesi olabilir (Sekil 5). ekl - 5.AD - EKG o
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4.1.2.9.Ekokardiyografi(EKO):

Sag atriyumun ve sag ventrikilin diyastol sonu boyutlari genislemistir, vent-
rikiler septumun diizlesmesi ve anormal hareketi gibi sag ventrikil hacim yliklenmesi

durumunda gortlen bulgular izlenir(Sekil 6, 7).

sekil - 7.Primum ASD ' sekil - 6.5ecundum ASD

4.1.2.10.Prognoz ve Komplikasyonlar:

Hastalarin gogunda pulmoner hipertansiyon ve buna bagli belirtiler yirmili yas-
larda baslar. Oliimler en cok eisenmenger sendromunu takiben konjestif kalp yetmez-
ligi gelismesi sonucunda goruliirken, diger baslica 6lim nedenleri; kraniyal apseler,
tromboemboliler ve enfeksiyonlardir(7). Zamaninda opere edilen hastalarin sonuclari

oldukga iyidir.

4.1.2.11.Tedavi:

Cerrahi ve cihaz ile transkateter kapama, semptomatik olan tiim hastalarda ve
asemptomatik olup, Qp:Qs orani en az 2:1 olan ya da sag ventrikil genislemesi olan
hastalarda onerilmektedir. Birgok hastada tercih edilen tedavi sekli, kardiyak katete-
rizasyon laboratuvarinda transvenéz olarak yerlestirilen atriyal septal okllizyon cihazi

ile perkiitan katater cihaz kapama yontemidir(52).
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4.1.3. Patent Ductus Arteriyozus:

Duktus arteriyozus sol 6. aort arki-
Patent ductus arteriosus

(PDA)

nin distal ve dorsal boliminden gelisir.
Pulmoner arterin biflirkasyon noktasini,
inen aorttanin A.subclavia ¢ikisinin hemen
distalindeki bolimiine baglar. Fetiiste ¢api
aort ve pulmoner arter kadar genisken, ilk
soluk alis ile 6nce daralir, sonra da kapa-
nir(54), kapanmazsa patent duktus arteri- sekil - 8.PDA

yozus (PDA) olusur ve aortadan pulmoner artere dogru santa neden olur(Sekil 8).

4.1.3.1.Klinik:

Kiglik PDA genellikle asemptomatik olmakla birlikte kalp normal boyutlarda-
dir ve periferik nabizlar normaldi. Tek bulgu sol klavikula altinda 1-2. interkostal ara-
likta duyulan sistolik-diyastolik tfiriimdir. Ufiiriim sistol sonuna dogru giderek sid-
detlenirken, diyastol sonuna dogru giderek azalir. Genis PDA st ¢ocuklarinda kalp
yetmezligine yol agarken, hastalarda bliylime gelisme geriligi ve sik alt solunum yolu

enfeksiyonlarina neden olabilir.

Bliylik PDA’da orta veya ileri derecede kardiyomegali goriilmektedir ve sigra-
yicl nabiz saptanir. En fazla ikinci interkostal aralikta olmak Uzere siklikla tril duyulur
ve sol klavikulaya ve sol sternal hat boyuca ilerleyerek apekse dogru yayilim gosterir.
Soldan saga genis santli hastalarda, mitral odakta akim fazla oldugundan, middiyas-

tolik rulman duyulabilir(5).

4.1.3.2.Telekardiyografi;

Kiglik PDA’da normal olmakla birlikte; buyik

PDA’da pulmoner arterde belirginlesme, pulmoner vas-

Sekil - 9.PDA Grafi
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kileritede artis, orta ya da belirgin kardiyomegali olabilir. Sol atriyum ve sol ventri-

kilde blyime olur(9-52), (Sekil 9).

4.1.3.3.Elektrokardiyografi(EKG);

Eger soldan saga santin miktari az ise EKG normaldir. Duktus genis oldugunda

ise EKG’de sol venrikil hipertrofisi veya biventrikiiler hipertrofi kriterleri goriliir(52).

4.1.3.4.Ekokardiyografi(EKO);

Pulmoner arter, sol atriyum

ve sol ventrikiil genistir. iki boyutlu

S1/-2/7 0/V:A
ekokardiyogramda yiiksek paraster- i o ¥ &'can =55

HR=167bpm

nal pencereden bakildiginda duktus

acikligl gorilebilir(54). Doppler ile

ana pulmoner arterde devamli tir-

bilan akim alinir(52)(Sekil 10). sekil - 10.PDA - EkO

4.1.3.5.Prognoz ve komplikasyonlar:

Duktusun sitcocuklugu déneminden sonra spontan kapanmasi ¢ok nadirdir.
Kiglk PDA’dasemptom goriilmezken bliylik PDA’larda ise kalp yetmezligi cogunlukla
erken sutcocuklugu déneminde ortaya cikar. Enfektif endokardit her yasta gorilebilir
ve pulmoner veya sistemik emboli gelisebilir. Bliyik PDA’lI hastalarda duktus kapatil-
mazsa, hizla pulmoner hipertansiyon(PH) gelisir ve eisenmenger sendromuna don-

sur(5).

4.1.3.6.Kalp kateterizasyonu veanjiyo-kardiyografi:

Sag atriyum ve sag ventrikiille karsilastirildiginda pulmoner arterdeki satiiras-
yon, santin boyutuna gore artmistir. Genis duktusu olanlarda pulmoner arter basinci

ve sag ventrikil basinci yikselmistir(21).
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4.1.3.7.Tedavi:

Kalp yetmezligi olan hastalarda, yetersizlik bulgulari kontrol altina alinir alin-
maz cerrahi ile PDA kapatilmalidir. Enfektif endokardit varsa yeterli medikal tedavi-
den sonra cerrahi ile duktus kapatilmahdir. Bu durumlar disinda 1 ile 2 yas arasinda
duktus elektif olarak kapatilmahdir. Son yillarda duktusun katater yontemi ile kapatil-
masi yaygin olarak kullaniimaktadir. Duktus genisligi ve anatomisine gore degismek
Uzere semsiye, coil, kafes tikag gibi farkli yontemler kullanilmaktadir.Kliglik PDA’lar
genellikle intravaskiiler coil’ler ile kapatilirken orta-bliylik PDA’lar semsiye seklindeki

cihazlarla tasinan coil ile kapatilabilir.

Girisimsel veya cerrahi tedavi mortalitesinin%1’den az olmasi ve duktusun ka-
patilmamasi durumunda mortalitenin daha fazla olmasi nedeniyle, asempatomatik
hastalarda bile, bir yasindan 6nce duktusun kapatilma endikasyonu vardir. Kapatma
sonrasl kalp yetersizligi belirtileri ortadan kaybolur. Pulmoner bélgede, dilate pulmo-
ner arterde devam eden tirbilanstan kaynaklan, fonksiyonel sistolik bir Gftirim ka-
labilir. Aylar icinde kalp blylimesi ve pulmoner vaskiilaritedeki artisin radyolojik bul-

gulari kaybolur ve EKG normale déner.

Preterm bebeklerde sant biyiikse, dnce solunum destegi, sivi kisitlamasi ve
antikonjestif ilag ile 48 saat slirekli sempatomatik tedavi verilir. Sonrasinda kapanma
olmazsa, indometazin 0.2mg/kg intravendz(iV) verilir, yine kapanma olmazsa 12 saat
ara ile iIndometazin 2 doz daha tekrar edilir. Bu uygulama ile vakalarin %80’inde duk-
tus kapanir. ilaca yanit vermeyen semptomatik hastalar icin en kisa siire icinde cerrahi

girisim oOnerilir(54).

4.1.4.Atriyoventikiler septal defektler(AV kanal defekti):

AV kanal defektinde ciddi diizeyde bozuk AV kapaklar, birbirine yakin atriyal
ve ventrikiler septal defektler mevcuttur. Komplet AV kanal defektlerinde her iki

ventrikile tek bir kapak acilir. Bu durum Down sendromlu ¢ocuklarda sik gérlr.
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4.1.4.1 Klinik:

Orta diizeyde santi olan ve hafif mitral yetersizligi olanlarda fizik muayene bul-
gulari sekundum ASD ile benzerdir; fakat mitral yetersizlige bagli apikal pansistolik

aftrdm duyulur.

Genis sol sag santl ve agir mitral yetersizligi olan hastalarda cabuk yorulma ve
tekrarlayan pnomoni oykist mevcuttur. Normal veya sertlesmis birinci kalp sesi ve

ikinci sesin genis ¢iftlesmesi buradaki Gnemli dinleme bulgularidir.

4.1.4.2.Telekardiyografi:

Atrium ve ventrikil belirginlesmesine bagh kardiyomegali gorilir ve ayrica

pulmoner arter genislemis olup pulmoner vaskilarite artmistir.

4.1.4.3.Elektrokardiyografi(EKG):

Normal ya da yliksek P dalgalari, P-R araligi uzamasi, QRS aksinin saat yoninin
tersine halka yaparak donmesi, biventrikiler veya izole sag ventrikil hipertrofisi bul-

gulari goraldr.

4.1.4.4.Ekokardiyografi(EKO):

Mitral kapagin sol ventrikil ¢ikim yoluna oturmasi ile eslik eden sag ventri-
kilde bliyiime bulgularini gosterir. AV kapaklarin anormal yerlesimi, sol ventrikiler

¢tkim yolunun “kugu boynu” deformitesi olusturmasina neden olur.

4.1.4.5.Tedavi:

6 ile 12 ay gibi erken bir zamanda pulmoner vaskiiler hastalik gelismeriski ol-
dugundan cerrahi midahale sit cocuklugu doneminde yapilmalidir. Atriyal ve ventri-

kiiler defektlere yama konulur ve AV kapaklara rekonstriiksiyon yapilir.
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4.1.4.6.Prognoz:

Cerrahi olarak dizeltiimeyen komplet AV defektlerin prognozu soldan saga
santin miktarina, pulmoner vaskiler direncin artis miktarina ve AV kapak yetersizligi-

nin derecesine baglidir.

4.2 .Asiyanotik konjenital kalp hastaliklari(Obstriiktif Lezyonlar):

4.2.1.Pulmoner stenoz(Darlk)

Sag ventrikil cikis yolu obstriiksiyonlari pulmoner ka-
pak diizeyinde, kapagin altinda (infundibuler) veya Ustlinde
(supravalviiler) olabilmekle birlikte bu lezyonlar arasinda en

sik gorileni izole pulmoner kapak darligidir. izole pulmoner

darlik, tim dogumsal kalp hastaliklarinin %8-12’sini olustu-

rur(54)(Sekil 11). sekil - 11.Pulmoner Stenoz

4.2.1.1.Valvuler PS:

Pulmoner darligin yaklasik %80’i valviler olup erkeklerde daha fazla goérul-
mektedir. Pulmoner kapak yaprakgiklarin flizyonu veya yoklugu ile kalinlagmistir. Ka-
pak displazisi sonucu olusan pulmoner kapak stenozu Noonan Sendromu’nda goriilen

en sik kardiyak anomalidir(28,45).

4.2.1.2.infundibuler PS:

Genellikle genis VSD ile beraber gorilir.

4.2.1.3.Supravalviler PS:

Pulmoner arterin darligini tarifler. Bazen rubella enfeksiyonundave Williams

Sendromu ile birlikte gozlenir(28).
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4.2.1.4 Klinik:

Pulmoner stenozun derecesi sag ventrikiil ile pulmoner arter arasindaki basing
farkina baghdir. Hafif ve orta diizey stenozlu hastalarda genellikle belirti gorilmez-
ken, biylime ve gelisme normaldir. Stenozun agir oldugu olgularda hepatomegali,
periferik 6dem ve egzersiz intoleransi gibi sag ventrikil yetersizligi bulgulari gorulir.
Hafif pulmoner stenozda ise apikal vuru normaldir ve sag ventrikiler vuru palpe edi-
lemez. Ekspirasyon sirasinda sol Ust sternal kenarda birinci kalp sesinden hemen
sonra keskin bir ejeksiyon kligi duyulur. ikinci kalp sesi ciftlesir ve pulmoner kompo-

nent normal olup hafifge gecikebilir.

4.2.1.5.Telekardiyografi:

Hafif olgularda gorilebilecek tek anomali
pulmoner arter poststenotik dilatasyonudur. Buna
karsin agirstenozlarda sag ventrikil ve sag atriyu-
mun belirginlestigi kardiyomegali goérulir. Posts-
tenotik dilatasyona bagl ana pulmoner arter goriile-

bilirken; intrapulmoner vaskularite azalir(Sekil 12).

Sekil - 12.Pulmoner Stenoz - Grafi

4.2.1.6.Elektrokardiyografi:
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kil 13).
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4.2.1.7.Ekokardiyografi:

Ekokardiyografi ile tani kesinlestirilir.
Obstriiksiyonun yeri ve tipi gosterilir, darligin

proksimali ile distali arasindaki basing farki 6l-

cllerek degerlendirilir (Sekil 14). sekil - 14.Pulmoner Stenoz - EKO

4.2.1.8.Prognoz ve komplikasyonlar:

Foramen ovaleden sagdan sola sant nedeni ile olusan siyanoz hemen hemen
sadece yenidoganlarda ve stenozu agir olgularda gorilir. Enfektif endokardit riski ol-

masina ragmen cocukluk doneminde sik rastlanmaz.

Hafif stenozlu olan hastalar normal bir hayat yasayabilirler; fakat diizenli takip
edilmelidirler. Dislik gradientli hastalar nadiren ilerleme gosterirler ve girisimsel te-
daviye ihtiya¢ duymazlar; fakat orta gradientli hastalar bliyldiikce, gradient 6nemli

diizeyde artis gosterebilir.

Agir stenoz varsa yillar icinde sag ventrikllli bozarak yetmezlige, aritmilere ve
erken 6limlere neden olabilir. Kritik pulmoner stenozlu siit gocuklarinda acil katater
balon valviiloplasti veya cerrahi valvotomi gerekebilir. Pulmoner balon valviiloplasti-
sinden yillar sonra sag ventrikil yetersizligi gelismesine pek sik rastlanmaz. Yinede
hastalar pulmoner yetersizlik ve sag ventrikil dilatasyonu acisindan diizenli araliklarla

izlenmelidir(52).
4.2.1.9.Tedavi:

Orta ve agir diizeydeki pulmoner stenozlu hastalarda obstriiksiyonun gideril-
mesi gerekir. Balon valvuloplasti tercih edilen distk riskli bir girisimdir; fakat ciddi
darliklarda cerrahi tercih edilir(38). Ozellikle Noonan sendromunda c¢ok gériilen ileri
diizeyde kalinlasmis pulmoner kapaklarda cerrahi girisim gerekebilir. Kritik pulmoner
stenozlu yeni doganlarda acil balon valviiloplasti veya cerrahi valviilotomi gerekir. Ge-

nellikle iyi sonuglar alinir. Pulmoner kapaktan alinan gradient belirgin sekilde azalir
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veya kaybolur. Pulmoner kapak yetersizligine baglh kisa ve erken dekresendo diyasto-

lik Gftirima orta hattan sol (st sternal sinira kadar duyulabilir.

Valviloplasti veya cerrahi uygulanmis hastalarin uzun dénem izlemlerinde
fark goriilmemis olup, ileri diizeyde displastik kapaklar haricinde sik tekrarlamamak-

tadir(52).

4.2.2.Aort Stenozu(Darhgi)

Konjenital aort stenozu ¢ocukluk déne-
minde gorilen kardiyak malformasyonlarin
%5’ini olusturmakla birlikte erkeklerde 3 kat
daha sik goriilmektedir(52). Konjenital aort ste-
nozu valviiler, subvalviiler veya supravalviiler

Sol Karineik

seviyelerde olabilir(46).
(1) Aort
stenozu

En sik gorilen formu olan kapak steno-

zunda(valvuler),kapakgiklar kalinlasmis ve kom-
misurler degisik derecelerde birbirlerine yapis- Sekil - 15.Aort Stenozu

mislardir (52). Subvalviiler (subaortik) aort stenozu isesol ventikil ¢ikim yolu obst-
riksiyonlarinin 6nemli formlarindan biridir. Mitral stenoz ve aort koarktasyonu
(Shone sendromu) gibi diger konjenital kalp hastaligi formlari ile birliktelik gosterir ve
agirhg hizla artabilir. Supravalviler aort stenozu daha az rastlanan bir tip olup, ¢ikan

aortanin lokal veya diffiiz sekilde olabilen konjenital darhgidir (47).

Sporadik veya familyal olabildigi gibi Williams sendromunun bir 6gesi olarak

da gorilebilir(54)(Sekil 15).

4.2.2.1.Klinik:

Aort darliginda belirtiler darhigin siddetine baglidir. Hafif darligi olan hasta-
larda genellikle semptom vermezken; erken sit ¢cocuklugu déneminde gorilen agir

aort darliginda ise sol kalp yetersizligi ve dislik kardiyak debi belirtileri mevcuttur.
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Kalp yetersizligi, kardiyomegali ve pulmoner édem siddetli olup tiim ekstremitelerde

nabizlar zayif, cilt soluk ve gri renktedir(52).

Fizik muayene bulgulari sol ventrikil ¢ikim darliginin derecesine baghdir. Hafif
darlikta nabizlar, kalbin blylkligl ve apikal vuru normaldir; buna karsin darhigin art-
masi ile nabizlari hissetmek giiglesir, kalp blyuyebilir ve sol ventrikil apikal vurusu
belirginlesir. Hafif ve orta aort darliginda en iyi apekste ve sol sternal ucta duyulan
erken sistolik klik mevcuttur. Hafif darliklarda ikinci kalp sesinin normal ¢iftlesmesi
duyulurken; agir aort darliginda klikler pek duyulmaz. Agir aort darliklarinda kalinlas-
mis olan sol ventrikiil kompliyansinin azalmasina bagli olarak aort kapaginin kapanma
sesinin siddeti azalir, birinci kalp sesi duyulmayabilir ve ¢cocuklarda nadiren ikinci kalp

sesi paradoks olarak giftlesebilir.

4.2.2.2.Telekardiyografi:

Cikan aortada poststenotik dilatasyon valviler darlikta goézlenirken, subvalvi-
ler ve supravalviler darliklarda gézlenmez. Kompanse donemde kalp buylkligi nor-

mal olup son dénemde ise dilatasyona bagli kardiyomegali olur(6,41).

4.2.2.3.Elektrokardiyograf:

Aortik darhgi hafif ise genellikle

normaldir. Agir darliklarda EKG zaman za-
man normal olabilir; ancak uzun siren

darhklarda sol ventrikll hipertrofisi ve

yiklenme bulgulari(prekordiyal derivas-
yonlarda ters T dalgalari) genellikle mev-

cuttur(Sekil 16).
4.2.2.4.Ekokardiyografi:

Darligin yeri ve derecesi saptanir. iki bo-

yutlu gorintileme sol ventrikiil hipertro-

fisi ile birlikte kalinlasmis ve kubbelesen sekil - 17.Aort Stenozu -EKO
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aort kapagini gosterir. EKO kapakgik sayisini ve morfolojisini ve varsa subaortik

membran ya da supravalviler darligi da gosterir(Sekil 17).

4.2.2.5.Prognoz:

Agir aort darligi olan yenidoganlarda agir kalp yetersizligi olabilir ve bu durum
disik debili soka dogru hizla ilerleyebilir. Acil cerrahi ve balon valviiloplasti hayat kur-

tarici olabilir; fakat mortalite orani az degildir.

Kritik aort darlig nedeni ile kaybedilen hastalarda siklikla sol ventrikiler en-
dokardiyal fibroelastaza rastlanilir. Bu durumlarda ise sol ventrikiler diyastolik kas

disfonksiyonu belirtileri gelisir ve kalp transplantasyonuna ihtiyag¢ duyulur.

Hafif-orta aort darligi olan buyiik sit ¢ocuklari ve ¢cocuklarda prognoz oldukg¢a
iyidir; fakat 5-10 yil icinde dalikta ilerleme gorilir. Aortik gradienti <40-50 mmHg olan
hastalarda darligi hafif, gradienti 40 ile 70 mmHg olanlar ise orta olarak degerlendiri-
lir. Bu hastalar tedaviye iyi yanit verirler; fakat cocuklugun ileri doneminde veya eris-
kin donemde aortik kapaga tekrar operasyon yapilmasi gerekebilir. Opere edileme-
yen agir darlikh hastalarda ani 6lim riski fazladir ve egzersiz esnasinda veya hemen

sonrasinda gorulebilir.

Cocuklarda aort darligi ani 6lim nedenlerinden biridir. Hafif darligi olan has-
talarin sportif faaliyetlere katihmlari kisitlanmahdir. Orta ve agir darhigi olan hastalar

ise aktif spor aktivitelerine katilmamalidirlar.

4.2.2.6.Tedavi:

ilerleyici sol ventrikiler disfonksiyonu, senkop ve ani éliim riskini ortadan kal-
dirmak icin orta ve agir kapak darliklarinda balon valviiloplasti uygulanir. istirahatte
normal kardiyak debinin oldugu varsayilarak sol ventrikil ile aorta arasindaki sistolik
gradientin 60-70 mmHg’y! astiginda, daha disik gradientlerde hasta sempatomatik

oldugunda ya da EKG degisikleri bulundugunda valvilplastinin yapilmasi 6nerilir.
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Daha hizli gelisen subaortik darliklarda 40-50 mmHg gradient veya aortik yetersizligin

varligi cerrahi icin endikasyon olarak kabul edilir(52).

4.2.3.Aort Koartasyonu

Aort
koarktasyonu

Aort koarktasyonu %98 oraninda sol A.subcla-
via’nin aort arkindan ¢ikis yerinin hemen distalinde ve
duktus arteriyozusun aorta girdigi yerin komsulu-

gunda yer alir. Turner sendromunda koarktasyon ol-

dukca sik goruliir ve vakalarin %70'i biklspid aort ile

birliktedir (54) (Sekil 18). sekil - 18.Aort Koartasyonu

4.2.3.1.Preduktal koarktasyon:

Lezyon duktustan oncedir. VSD, subaortik darlik ve mitral kapak anomalileri

ile birlikte bulunma orani ¢ok ylksektir.

4.2.3.2.Postduktal koarktasyon:

Lezyon subklavian arterin ayrildig noktanin
distalinde ve duktusun aortaya baglandigi seviyede-

dir.

Aort koarktasyonlu hastalarin % 46’sinda aort

kapagi biklspittir. Bu hastalarda sik goriilen diger lez-

yonlar arcus aortanin tiibiler hipoplazisi, PDA ve VSD Sekil - 19.Aort Koartasyonu - Grafi

seklindedir (7) (Sekil 19).

4.2.3.3 Klinik:

Aort koarktasyonunun klasik bulgusu ektremitelerdeki pulsasyonlarin ve kan
basinlarinin farkl olusudur. Femoral, posteriyor tibial ve dorsalis pedis nabizlari zayif
iken kollar ve karotis damarlarinda sigrayici nabizmevcuttur. Normal insanlarda ba-

caklardan Cuff metodu ile 6lcilen sistolik kan basinci kollarda 6l¢lilenden 10-20
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mmHg daha fazladir. Aort koarktasyonunda bacaklardaki kan basinci kollardakinden

azdir ve hatta siklikla élglilemez.

4.2.3.4.Telekardiyografi:

Agir koarktasyonlu ¢ocuklarda kalp blylimesi ve pulmoner konjesyon bulgu-
lari gbzlenirken; asemptomatik ve daha biiylk cocuklarda kalp normal olabilmekte-
dir. Genislemis sol subklavian arter, sol superior mediastende belirgin bir gblge olus-
turur. Genislemis interkostal arterlerin pulsasyonlari kostalarda centiklenme ya-

par(7,48).

4.2.3.5.Elektrokardiyografi:

Lezyonun yerini, derecesini ve ek kardiyak lezyonlari gosterir.

4.2.3.6.Kalp Kateterizasyonu ve Anjiyokardiyografi:

Sol ventrikllografi ve aortografi ile hastalardaki ek lezyonlar ve kollateral kan

dolasimi gosterilebilir(Sekil 19).

4.2.3.7.Ekokardiyografi:

Klglk cocuklarda normaldir; ancak blyilik cocuklarda sol ventrikil hipertrofi-

sinin bulgularini gosterir(31).

4.2.3.8.Prognoz ve Komplikasyonlar:

Tedavi edilmez ise yasi bliylk olan aort koarktasyonlu hastalarin biiyik bir bo-
[im 20 ile 40 yaslari arasinda kaybedilirler. Bu hastalarda aort riptiirt, enfektif en-

dokardit ve subaraknoid kanama gelisebilir.

4.2.3.9.Tedavi:

Ciddi koarktasyonlu yenidoganlarda duktusun kapanmasi hipoperfiizyon, asi-
doz ve hizli kétllesme ile sonuglanir. Bu hastalara PGE1 vererek duktus tekrardan

aciimalidir. Tani konulup hasta stabilize edildikten sonra cerrahi tamir yapilmahdir.
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Kalp yetersizligi olan ancak perfilizyonu iyi durumda olan hastalara cerrahi gi-
risim oncesi klinik durumlarinin dizelmesi icin antikonjestif tedavi uygulanmalidir.
Cerrahiyi ertelemenin bir nedeni yoktur, kiicik prematiirlerde basaril tamirler yapil-

mistir.

Onemli diizeyde koarktasyonu olan biiyiik cocuklar tani sonrasinda kisa zaman
icinde tedavi edilmelidir. Cerrahi sonrasi alt ekstermitelerde pulsasyonlarin ampliti-
diinde belirgin artis gorilir. Erken postoperatif donemde rebound hipertansiyon olur
ve tedavi gerektirir; fakat bu hipertansiyon yavasca geriler ve bir¢cok hastada antihi-
pertansif tedaviye son verilir. Rezidliel Gflrlimlere sik rastlanir. Bu Gfliriimlerin sebebi

eslik eden baska kardiyak anomaliler olabilir(52).
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5.SIYANOTIK KKH

5.1.Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklari: Pulmoner Kan Akimi Azalmig Hastaliklar

5.1.1.Fallot Tetralojisi(TOF):

Fallot tetralojisi hayatin ilk yilindan
sonra en sik gorilen siyanotik konjenital kalp

() Underdeveloped
\_/ Lung Artery

hastaligl olmakla birlikte komponentleri; sag

"3‘ Aorta Just
\”/ Above Hole

ventriklil ¢cikim yolu obstriiksiyonu (pulmoner

~ Hole Between
\ 1) Pumping Chambers
~ (VSD)

stenoz),malaligment ventrikiler septal defekt

() Narrow Opening
\_/ to Lungs

(VSD), aortun dekstropozisyonu ve sag ventri- oL

kil hipertrofisidir. Eger bunlarla birlikte ASD de Sekil - 20.Fallot Tetralojisi

varsa Fallot pentalojisi de denmektedir.

Pulmoner arterdeki darliga bagli olarak sag ventrikiilde hipertrofi, akciger
perflizyonunda azalma, sagdan sola sant ve santral siyanoz gelismektedir; buna karsin
pulmoner stenoz hafif olursa sant soldan saga olabilir, bu durumda siyanoz izlenmez

(Sekil 20).

Sag ventrikdl ¢ikim yolunun tam tikanikhgl (VSD-pulmoner atrezi) Fallot tetra-

lojisinin en agir formu olarak siniflandirilir(52).
5.1.1.1.Klinik:

Sag ventrikil ¢ikim obstriiksiyonu hafif derecede olan bebeklerde genellikle
siyanoz dogumda yoktur; ancak hasta blyutduikce sag ventrikiil infundibulumunun ar-
tan kas hipertrofisi nedeniyle, hayatin birinci yilinin ge¢c dénemlerinde siyanoz gori-

IGr.

Sag ventrikiil citkim yolu darligi siddetli olan bebeklerde, yenidogan done-
minde siyanoz hemen goze carpar. Bu bebeklerde pulmoner kan akimi kismen veya

neredeyse tamamen PDA ile saglanir. Duktusun yasamin ilk saatlerinde kapanmaya
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baslamasi ile ciddi siyanoz gelisirken uzun siredir siyanozu olan opere edilmemis co-
cuklarda koyu mavi deri, el-ayak parmaklarinda gomaklasmave gri sklera saptanir. Du-
zeltme ameliyati yapilmamis Fallot tetralojili bliylik ¢ocuklarda efor artisina paralel
olarak nefes darligi olusur ve bu gelisen nefes darligini rahatlatmasi icin hastanin ¢o-

melme pozisyonu almasi gerekebilir.

5.1.1.2.Telekardiyografi:

Kalp normal boyutlardadir. Sag ventrikil hipert-
rofisi nedeniyle apeks yukari kalkmistir, buna tahta pa-
bug gorinimi adi verilir (coeur en sabot). Sagdan sola

sant nedeniyle pulmoner artere ve akcigere giden kan

azaldigiigin, pulmoner konus ¢okuktir ve akciger damar-

lanmasi azalmistir (Sekil 21). sekil - 21-FZ”°:.T9”3'°“9 -
rafi

5.1.1.3.Elektrokardiyografi:

Sag ventrikill hipertrofisi ile birlikte pulmoner darhigin yeri ve derecesi, aorta-

nin dekstrapozisyonu, VSD ve varsa diger defektler saptanir.

5.1.1.4.Ekokardiyografi:

VSD, aortanin dekstrapozisyonu,
pulmoner stenozun yeri ve derecesi, sag

ventrikdl hipertrofisi saptanir(Sekil 22).

5.1.1.5.Kalp Kateterizasyonu ve Anjiyokar-

diyograf:

VSD’ye baglh olarak esit sag ventrikll ve aort basinci, sag ventrikil ¢ikis yolu
obstriiksiyonu, VSD, aortada oksijen satirasyonunun distklGgu (%75-85) belirle-

nir(7).
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5.1.1.6.Prognoz ve Komplikasyonlar:

Basarili cerrahi tedavi sonrasinda hastalar genellikle asempatomatik olurlar.
Erken postoperatif donemdesol sag santli rezidiiel VSD, sag ventrikdil iflasi, gegici blok
ve aberan koroner arter kesilmesine bagli miyokard enfarktisi olabilir. Postoperatif

kalp yetersizligi olan hastalarda antikonjestif tedavi ihtiyaci olusabilir.

Fallot cerrahisi gegiren hastalarin cogunda sol sternal kenar boyunca to-and-
fro Gflrima duyulabilir. Bu Gftrdm hafif ¢cikim yolu darhigi ve hafif-orta pulmoner ye-

tersizliginin bulgusudur.

Pulmoner yetersizligi 6nemli olan hastalarda orta diizeyde kardiyomegali ve
trikspit anulusunun dilatasyonuna bagh trikispit yetersizligi gelisirken, bu hasta-
larda sol alt sternal kenar boyunca duyulan holosistolik Gflirim vardir. Sol ventrikiil
¢itkim yolunda onemli darlik saptanan hastalarin yeniden opere edilmesi gerekebilir,
buna karsin hafif ve orta darlik genellikle tim hastalarda bulunur ve girisim gerek-
mez(52).Bazi hastlarda da siyanoza sekonder olarak polisitemi gelisebilir. Polisitemi
ve dehidratasyona sekonder serebral tromboz gelisebilir. Demir eksikligi anemisi, su-

bakut bakteriyel endokardit ve beyin apsesi de seyrek olarak gorilebilir.

5.1.1.7.Tedavi:

Fallot teratolojisinin tedavisi sag ventrikil ¢cikim yolundaki darligin derecesine
baghdir. Siddetli darligi olan infantlara yenidogan déneminde acil tibbi veya cerrahi
girisim gerekebilir. Hastaya girisimsel islem ve cerrahi tedavi yapilmadan 6nce bagla-
nan PGE1 inflzyonu ile duktus arteriyozus acikligi saglanip hasta stabilizeedilir. Boy-
lece hipoksi ve asidoz gibi yan etkilerden kacinilmis olunur(52).Siyanotik nébetleri
olan hastalarda hemen cerrahi girisim, uygun olan hastalarda ise 1 yasindan sonra
cerrahi girisim planlanir. Cerrahi tedavi bir seferde yapilir (VSD onarimi, valviiler anu-
lus ve pulmoner arterin desteklenmesi, infundubulumdaki hipertrofik bolgenin rezek-

siyonu)(7).
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5.1.2.Pulmoner Atrezi

Pulmoner atrezi VSD ile veya VSD olmaksizin goru-

lebilen nadir bir konjenital kalp anomalisidir (Sekil 23).

intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezide sag
atriyum basinci yiksektir ve kan foramen ovale yolu ile sol
atriyuma gecerek pulmoner vendz kanla karisarak sol "

ventrikil ve aortaya yonlendirilir. Sag ventrikil hipoplas-

tiktir. Pulmoner akimin tek yolu PDA’dIr. sekil - 23.Pulmoner Atrezi

5.1.2.1.Klinik:

Pulmoner atrezi ve VSD birlikte olmasi Fallot tetralojisinin ciddi formuna ben-
zer. Hastalar tedavi edilmezlerse yasamin ilk haftasi icinde kaybedilirler. Dogum son-
rasi yenidogan bebeklerde duktus arteriyozusun kapanmasiile ilk saatler ya da glinler

icinde agir hipoksi ve siyanoz gozlenir.

Pulmoner kan akimi PDA veya sistemik-pulmoner kollateral arterler ile gergek-
lesir.S2 orta siddette ve tektir; PDA’'nin surekli Gflarima duyulabilir. Tim prekordi-

yumda duktus ve kollaterallere ait devamli GifGiriim duyulabilir(32).

5.1.2.2.Telekardiyografi:

Pulmoner kan akimina bagl degisken
boyutlarda kalp silueti gorulir. Pulmoner ar-
terlerin oldugu bolgede konkavite ve siklikla
bronsial kollateral akima bagh retikiler pa-

tern gorulebilir(Sekil 24)

Sekil - 24.Pulmoner Atrezi - Grafi

5.1.2.3.Elektrokardiyogram:

VSD ile olan pulmoner atrezide sag ventrikil hipertrofi bulgularini gésterir.
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5.1.2.4.Ekokardiyograf:

Aortanin overridingini, kalin sag ventrikil duvarini ve pulmoner kapak atrezi-

sini gosterir.

5.1.2.5.Tedavi:

intakt VSD ile olan pulmoner atrezi tedavisi cerrahidir. Duktus arteriyozus acik
kalabilmesi icin cerrahi girisime kadar prostaglandin E1(PGE1) inflizyonu yapilmali-
dir(6). Cerrahi prosediiriin sekli sag ventrikiil bagimh koroner dolasim varligina ve sag
ventrikll bayukligine gore degisim gosterir. Hafif-orta sag ventrikil hipoplazisi ile
koroner siniizoidi olmayan veya sinlizoidi olan ancak koroner stenozu olmayan has-
talarda cerrahi pulmoner valvillotomi yapilarak sag ventrikil ¢ikim yolu obstriiksi-
yonu giderilir. Siklikla sag ventrikil ¢ikim yolu bir yama ile genisletilir. Yeterli akciger
kan akiminin saglanmasi igin ayni seans icinde aort-pulmoner sant islemi de yapilabi-

lir(52).

VSD ile olan pulmoner atrezilerde pulmoner arterler iyi gelismis ise tek basa-
makli bir homogreft konduit ile sag ventrikll-pulmoner arter iliskisi saglanip VSDka-
patilabilir. Pulmoner arterler hipoplazik ise genisletilmis bir cerrahi operasyon gere-

kir.

Tam tamir adayi olabilmek icin pulmoner arter blylkliglinin sag ventrikdl
debisini kaldirabilecek buyiklikte olmasi gerekir. Tam tamir, VSD’nin kapatilmasini

ve sag ventrikil ile pulmoner arter arasi homogreft konduit replasmanini icerir.

Hayatin ilerleyen dénemlerinde hastanin bliyiimesi ile homogreftin kiguk kal-
masl, homogreftte olusan daralmalar, intimal proliferasyonlar nedeni ile bir¢cok kez

konduit replasman tedavisi yapilmasi gerekebilir.
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5.1.3.TrikUspit Atrezisi

TrikUspit atrezisinde sag atriyumdan sag ventri-
kiile gecis yoktur, buna karsin tim sistemik vendz do- TI’IkUSpId Atrezisi
niis ASD veya foramen ovale ile direkt olarak sag atri-
yumdan sol atriyuma gecer. Sonug olarak sag ventrikdl
kiicik kalir ve tam olarak gelisemez. Sag atriyuma geri
donen oksijenden fakir venoz kan, iki atriyum arasin-
daki delikten sol atriyuma gecerek akcigerden gelen te-
mizlenmis oksijenden zengin kan ile karisir. Bu oksijen-

den fakir kan karisiminin ¢ogu sol ventrikiile gecer ve

aort ile viicuda tasinirken sol ventrikiilde kalan kan, iki Sekil - 25.Trikiispit Atrezisi
ventrikll arasindaki delik ile kiiclik olan sag ventriklle gecer ve buradan akcigere

pompalanir(49)(Sekil 25).

5.1.3.1.Klinik:

Klinik belirtiler esas olarak VSD’nin ciddiyeti ile iliskilidir. Pulmoner kan aki-
mina bagli olarak ¢cogu hastada sol sternal kenar boyunca duyulabilen holosistolik Gfii-
rimle birlikte 2. kalp sesi genellikle tek olarak duyulur(52). Hastalarda efor dispnesi,

siyanoz, polisitemi, efor kapasitesined azalma gorliir(6,10,11).

5.1.3.2.Telekardiyografi:

Pulmoner vaskiilarite azalmis olup kalp normal veya hafif biyiktir. On-arka

pozisyonda sag atriyum genislemistir.

5.1.3.3.Elektrokardiyografi:

Frontal planda QRS aksindayukari ve sola kayma ile sag atriyal hipertrofi ve

sag ventrikil glicinde belirgin azalmagoralir(17).
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5.1.3.4.Ekokardiyografi:

Triklspit kapagin fibromuskiler bir membran ile yer degistirdigini, degisken-

blyukliklerde sagventrikili, VSD’yi ve genislemis sol ventrikiili gosterir.

5.1.3.5.Kalp Kateterizasyonu ve Anjiyokardiyograf:

Kateterizasyonda sag atriyum ile sag ventrikiil arasinda gegis olmazken, ASD
yolu ile sol atriyum ve sol ventrikile girilir. Anjiyokardiyografide sag atriyum veya
vena cava inferiora verilen opak maddenin sol kalp ve VSD yolu ile sag ventrikil ve

pulmoner arterleri doldurdugu gorilir(13).

5.1.3.6.Tedavi:

Tedavi cerrahi olmakla birlikte siddetli siyanozu olan yenidoganda cerrahi ola-
rak aortopulmoner sant yapilana kadar yeterli pulmoner kan akiminin saglanmasi icin
PGE1 inflizyonuna baglanir. Triklspit atrezili hastalarda ikinci basamak tedavi vena
kava superior ile pulmoner arterler arasinda anastomoz yapilmasidir. Modifiye Fon-
tan ameliyati bir sonraki cerrahi basamaktir. Genellikle 1.5 ile 3 yaslar arasinda yapilir

ve vena kava inferior ile pulmoner arterlerle birlestirilir.

5.2.Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklari: Artmis Pulmoner Kan Akimi ile

Beraber Olan Hastaliklar

5.2.1.Buyilk Arter Transpozisyonu (BAT):

Konjenital kalp  hastaliklarin

[Trunsposutuon of the Great Yessels

%5’ini olusturur. Aort sag ventrikilden
¢ikarken pulmoner arterler sol ventrikdl-
den cikmaktadir. Normalde pozisyon ola-
rak aort posteriorda ve pulmoner arterin
saginda yer almaktadir, d-transpozis-
yonda(d-BAT), aort 6nde ve pulmoner Sekil - 26.Biyiik Arter Transpozisyonu

arterin saginda yer alir (Sekil 26).
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Vicuttan gelen desatiire kan kalbin sag tarafindan uygunsuz bir sekilde yine
aortaya ve vicuda geri gonderilirken; oksijenlenmis pulmoner venéz donus ile kan
kalbin sol tarafina sonra yine dogruca akcigerlere gitmektedir. Yenidoganda hayatta
kalim PDA ve PFO ile oksijenlenmis ve desatiire kanin karismasi ile olmaktadir(52). d-
BAT’l hastalarin yaklasik %50’sinde VSD mevcut olupd-BAT diyabetik anne ¢ocukla-
rinda ve erkeklerde daha siktir(6,10).

5.2.1.1.intakt Ventrikiler Septumlu D-Biiyiik Arter Transpozisyonu:

Basit veya izole BAT olara dabilinir. Dogumdan 6nce fetal oksijenizasyon hafif
anormal iken, dogumdan sonra foramen ovalenin ve duktus arteriyozusun kapanmasi
ile agir hipoksemi gelisir. Siyanoz ve tasipne dogumun ilk birka¢ saatinde baslar ve

giderek artar, midahale edilmezse yasamla bagdasmaz(23).

5.2.1.1.1.Klinik:

Siyanoz disinda belirgin bir bulgu olmamakla birlikte ikinci kalp sesi genellikle

tek ve siddetlidir.

5.2.1.1.2.Telekardiyografi:

Hafif bir kardiyomegali mevcut olup dar me-
diasten“yumurta sekilli kalp” ve normal-artmis pul-

moner kan akimi gorulebilir(Sekil 27).

5.2.1.1.3.Elektrokardiyogram; sekil - 27.BAT - Grafi

Genellikle normal.

5.2.1.1.4.Ekokardiyografi:

Kesin tani koydurucudur(Sekil 28).

Sekil - 28.BAT - EKO
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5.2.1.1.5.Tedavi:

Transpozisyon suiphesi varsa duktus arteriyozusun kapanmamasi igin ve oksi-
jenizasyonun artirilabilmesi icin PGE1 inflizyonuna baslanilmasi gerekir ve buna rag-
men hipoksik ve asidozik kalan bebeklere balon atriyal septostomi islemi yapilmalidir.

Bu islem cerrahinin gecikecegi tiim hastalara yapilmasi gerekebilir.

Cerrahi diizeltme ameliyati hayatin ilk 1-2 haftasinda yapilacaksa ve hastanin
genel durumu stabil ise yapilmamalidir. intakt ventrikiler septumlu d-BAT’li yenido-

ganlarda tercih edilen cerrahi tedavi sekli arteriyal switch ameliyatidir.

5.2.1.2.Ventrikiler septal defekt ile birlikte d-BAT

Eger d-BAT ile iliskili VSD kiglikse klinik bulgular, laboratuar bulgulari ve tedavi

intakt ventrikller septumlu transpozisyondaki gibidir.

5.2.1.2.1 Klinik:

VSD genis ve nonrestriktif oldugunda, oksijenlenmis ve deoksijenize kan birbi-
rine karisarak kalp yetersizliginin klinik bulgulari goérilir, Gfarim holosistoliktir ve ge-

nellikle izole VSD Uflirimiinden ayirt edilemeyebilr.

5.2.1.2.2.Telekardiyografi:

Kardiyomegali ile birlikte dar mediasten ve artmis pulmoner vaskularite gori-

Ir.

5.2.1.2.3.Elektrokardiyogram:

Belirgin P dalgalari ve izole sag ventrikil hipertrofisi ya da biventrikiler hipert-

rofi gorilar.

5.2.1.2.4.Ekokardiyografi:

Tani EKO ile dogrulanir.
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5.2.1.2.5.Tedavi:

Pulmoner stenozu olmayan VSD’li d-BAT hastalari VSD kapatilmasi ve arteriyal

switch ameliyati ile tedavi edilir.

5.2.1.3.Dlizeltilmis Blyik Arter Transpozisyonu (L-BAT)

Dizeltilmis transpozisyonda atriyoventrikiler iliski diskordandir. Yani sag atri-
yum ile sol ventrikiil, sol atriyum ile de sag ventrikiil iliskilidir. Blyuk arterlerin iliskisi
de transpozedir. Yani pulmoner arter sol ventrikiilden gikarken, aorta sag ventrikil-
den gikmaktadir. Desatire sistemik ven6z kan, normal sag atriyuma gegerek mitral
kapak ile sag tarafta yer alan ve morfolojik olarak sol ventikiil 6zellikleri tasiyan ven-
tikile agilir ve buradan pulmoner arter ile akcigerlere tasinir. Pulmoner venlerden do-
nen oksijenlenmis kan normal sol atriyuma gelir ve triklspit atriyoventrikiler kapak
ile sol tarafta yer alan ve morfolojik olarak sag ventikiile benzeyen ventrikile gelir ve
buradan cikan aorta ile sistemik dolasima yonlendirilir. Baska defektler yoksa hemo-
dinami normaldir, fakat ¢cogu hastada VSD, Ebstein-benzeri anomali, atriyoventrikiiler

ileti defektleri gibi ek anomaliler mevcuttur.

5.2.1.3.1.Klinik:

Semptomlar ve bulgular eslik eden diger lezyonlara baglidir. Pulmoner akim
obstriiktif degilse klinik bulgular izole VSD’ye benzer. Beraberinde VSD ve PS var ise

klinigi Fallot tetralojisi ile benzerlik gosterir.

5.2.1.3.2.Elektrokardiyografide:

Anormal P dalgasiI gorilir. D3, aVR, aVF ve V1’ de anormal Q dalgasi gori-

1ir(29).

5.2.1.3.3.Ekokardiyografi:

Kesin tani koydurucu.

5.2.1.3.4.Tedavi:
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Yeni tekniklerde aorta ve pulmoner arterlerin ¢ikis yerleri degistirilir(switch

operasyonu).

5.2.2.Tek Ventrikil

Tek ventrikulde her iki atriyumdan gelen kan or-
tak atriyoventrikller kapaktan ya da iki farkl atriyo-
ventrikiler kapaktan gegip tek bir ventrikilere dokile-
rek pulmoner venoz kan ile sistemik vendz kan tama-
men karismis olur. Olgularin %65-78’inde sol ventrikiil

tipi, %10-15’'inde sag ventrikil tipi anatomik yapisi iz-

lenir. Olgularin %10-20’si hem sag hem sol ventrikiil

Sekil - 29.Tek Ventrikil

Ozelligi gbsteren ventrikil tipi anatomik yapi sapta-

nir(Sekil 29).

5.2.2.1 Klinik:

Cok degisken olabilir, eger pulmoner arter kan akimi azaldiysa klinik bulgular
fallot tetralojisine benzer(kalp yetersizligi olmadan 6nemli siyanoz olmasi),pulmoner
kan akiminda azalma yoksa klinik bulular VSD-transpozisyondakilere benzer(artmis
kalp yetersizligi ve hafif siyanoz). Pulmoner darligi olan hastalarda erken infantil do-
nemde siyanoz gelisirken, Kardiyomegali hafif ya da orta dlizeydedir. Pulmoner darli-
gin olmadigi olgularda hafif siyanoz vardir. ikinci kalp sesi sert ve cifttir. Ayrica S3 ve

kisa diyastolik Gflrim duyulabilir.

5.2.2.2.Telekardiyografi:

Pulmoner kan akimi normal veya azalmis ise kalp boyutlari normal ve pulmo-
ner vaskilarite normal veya azalmistir. Pulmoner kan akimi artmis ise kardiyomegali

ve pulmoner vaskdlarite artmistir(28).
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5.2.2.3.Ekokardiyografi:

Ventrikuler septumun varligi ve mevcut olan tek
ventrikilin anatomik olarak sag, sol veya mikst tip mor-

folojilerden hangisine benzedigi saptanabilir(Sekil 30).

5.2.2.4.Elektrokardiyografi:

Sekil - 30.Tek Ventrikdl - EKO

Bulgulari spesifik olmamakla birlikte P dalgalari normal, bifid veya sivri olabilir.
Prekordiyal derivasyonlarda sag ventrikil hipertrofisi, kombine ventrikiler hipertrofi

gozlenebilir.

5.2.2.5.Prognoz ve Komplikasyonlar:

Eger hasta opere edilmezse hastalarin bazilari kalp yetersizliginden infantil do-
nemde kaybedilebilir, —digerleri adélesan ve erken eriskin yasama kadar yasayabilir-
ler; fakat en sonunda bitilin hastalar kronik hipoksemi veya pulmoner vaskiiler has-
taliktan kaybedilirler. Cift girisli sol ventrikl, blyik arter transpozisyonu ve hafif de-

recede pulmoner darlk varliginda prognozun daha iyi oldugu saptanmistir(34,51).

5.2.2.6.Tedavi:

Palyatif operasyonlar ardindan, 18-24 aylikken Fontan tipi ameliyat uygula-
nir(30, 33).

5.2.3.Trunkus Arteriozus AR torios

Kalpten tek bir arteriyal damar ¢ikar
ve bu damar, sistemik, pulmoner ve koroner
dolasimi saglarken her zaman VSD tabloya

eslik eder(Sekil 31).

Sekil - 31.Trunkus Arteriozus
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5.2.3.1 Klinik:

Klinik bulgular yasa ve pulmoner vaskiler dirence gore degisiklik gostermekle
bereber yenidogan doneminde kalp yetersizligi bulgulari yoktur; ancak nadir de olsa
hafif siyanoz ve Ufliriim goérilebilir. Hayatin ilk 1-2 ayinda pulmoner kan akiminin be-

lirgin sekilde artmasi ile birlikte klinik tabloya kalp yetersizligi ve hafif siyanoz eklenir.

Kalp genellikle genislemis olarak saptanir ve prekordiyum hiperdinamiktir.
ikinci kalp sesi tek ve siddetli duyulurken, sol sternal kenar boyunca duyulabilen sis-

tolik ejeksiyon tftrim tril ile eslik edebilir.

5.2.3.2.Telekardiyografi:

Pulmoner kan akimi normal veya azalmis ise kalp
boyutlari ve pulmoner vaskilarite normal veya azalmistir.
Pulmoner kan akimi artmis ise kardiyomegali ve pulmo-

ner vaskilarite artmistir(28)(Sekil 32). ?

5.2.3.3.Elektrokardiyografi: $ekil - 32.Trunkus Arteriozus -
Grafi

Sag, sol veya biventrikiler hipertrofiyi gosterebilir.

5.2.3.4.Ekokardiyografi:

Tani koydurucu olmakla beraber VSD lzerinde overri-
ding yapan trunkal arteri, pulmoner arter cikis yerini ve

pulmoner arter dallarini gosterebilir(Sekil 33).

5.2.3.5.Tedavi: Sekil - 33.Trunkus Arteriozus -
EKO

Cerrahi olarak tam diizeltme yapilir. Cerrahinin 4-8 haftadan fazla gecikmesi pulmo-
ner vaskiler hastalik olasiligini artirir(29). Genel olarak ameliyat edilmeyen olgularin

%75’i ilk 3—12 ayda kalp yetersizligi ile kaybedilir.
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5.2.4.Total Pulmoner Venoz Donlis Anomalisi (TPVDA)

Tim dogustan kalp hastaliklarinin . anemeicus rumonary venous meturn
%1,5-3’Unu olusturur. Solatriyum ile pulmo-
ner vendz donis arasinda dogrudan iligki yok-

tur. Pulmoner venler direkt veya sistemik ven-

ler ile sag atriyuma agilir. Pulmoner venlerin
acildigi yere bagli olarak suprakardiyak, kardi-

yak, infrakardiyak ve mikst olmak Ulzere dort

tipi vardir.

Sekil - 34.TPVAD

Bu tipler arasinda en fazla (%40 oraninda) suprakardiyak tip (ortak pulmoner
venoz sinls sol vertikal ven ve sol innominate ven yolu ile superior vena kavaya do6-

kiiliir) gdzlenir(28,35,36)(Sekil 34).

5.2.4.1.Kardiyak tip:

Ortak pulmoner venoz sinls drenaji koroner siniis araciligi ile ya da pulmoner

venler ile sag atriyuma acilir.

5.2.4.2.infrakardiyak Tip:

TPVDA’ll hastalarin %20’sini olusturur. Ortak pulmoner vendz sinis drenaji

portal vene, duktus venozusa, hepatik vene veya vena kava inferiora olur.

5.2.4.3.Suprakardiyak Tip;

TPVDA’ll hastalarin %50’sini olusturur ve ortak pulmoner vendz sinus sol ver-

tikal ven ve sol innominat ven ile sag vena kava superiora acllir.

5.2.4.4 Klinik:

Dogum sonrasinda, TPVAD’l olgularin hayatta kalabilmesi icin PFO veya

ASD’ye ihtiyac vardir. Bu olgularda hayatin ilk haftalarinda siyanoz ve kardiyomegali
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gelisirken, sonraki dénemlerde konjestif kalp yetmezligi, tekrarlayan akciger enfeksi-

yonlari, bliylime gelisme geriligi ve hepatomegali gorilir.

5.2.4.5.Telekardiyografi:

Pulmoner kan akimi normal veya azalmis ise
kalp boyutlari normal ve pulmoner vaskularite normal
veya azalmistir. Pulmoner kan akimi artmis ise kardi-

yomegali ve pulmoner vaskilarite artmistir(28). Anor-

mal pulmoner venler sol superior vena kavaya dokul-
digl icin blyldk cocuklarda patognomonik kardan Sekil - 35.TPVAD - Grafi

adam veya 8 goriinimu olur(Sekil 35).

5.2.4.6.Elektrokardiyografi:

Sag ventrikll hipertrofisi gorulir.

5.2.4.7.Tedavi:

Cerrahi onarim yapilmazsa hastalarin ¢ogu bir yasindan 6nce kaybedilir-

ler(30,33).Cerrahi 6ncesi prostaglandin tedavisine baslanmalidir.
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6-MATERYAL VE METOD

“01.01.2010 ile 30.06.2017 tarihleri arasinda KKUTF, Pediatrik Kardiyoloji De-
partmaninca muayane edilen olgularin, retrospektif olarak arastiriimasi” baslikl ¢a-
isma ile KKH sikhgi ve dagihmini saptamak ve bu hastaliklara neden olabilecek risk
faktorlerini ortaya koymak hedeflenmistir. Yapilan inceleme sonuglarina gore klinigi-
mize belirtilen tarihler arasinda, toplam 14173 hasta basvurmus ve bu hastalarin
7625’inin (%53.8) erkek ve 6548’inin (%46.2) kiz oldugu saptanmistir. Pediatrik kardi-
yolog tarafindan yapilan EKO ile KKH tanisi alan 114 olgu saptanirken; bu olgularin
klinige rutin muayene amaciyla ya da Gflirim, morarma, solunum sikintisi ve ailede
kalp hastaligi gibi nedenlerle basvurdugu tesbit edildi. Ebeveynleri ile gorisilerek
anamnezleri alinan olgularin 60’i(%52.6) kiz, 54°(47.4) erkekti. Calismamiza preterm
yenidoganlarda PDA, mitral kapak prolapsusu, fizyolojik periferik pulmoner stenoz ve

biklispid aortik kapak hastaligi dahil edilmedi.

Olgularin istatistiksel analizleri ortalamazstandart sapma(SS) ile arastirilirken,
ekokardiyografileri, General Electric Medical Systems firmasinin (Amerika Birlesik
Devletleri) “Vivid 3 Expert” ve “Vivid 7 Pro EKO” cihazlari ile 3, 5, 7 MHZ'lik problar
kullanilarak yapildi. Tim olglimler ayni ¢ocuk kardiyoloji uzmani tarafindan gercekles-
tirildi. Olciimlerde subkostal, parasternal uzun eksen, kisa eksen, apikal dért bosluk,
bes bosluk ve suprasternal pozisyonlarda goriintiler alinarak M-mod, 2-boyutlu ve
Doppler ekokardiyografik incelemeler ile hemodinamik fonksiyonlar degerlendirildi.
Parasternal uzun eksende aort ve sol atrial cap 6lciimleri aortik kapak diizeyinde sis-
tolde alinarak birbirine oranlandi. Ayni pozisyonda arka duvar kalinhg, interventriki-
ler septum kalinligi, sol ventrikil sistol sonu capi ve sol ventrikil diyastol sonu ¢api
Olctimleri yapilarak kisalma fraksiyonu(FS, fractional shortening) [(LVeop-LVesp)/ LVebp]
x 100 formiili ile; ejeksiyon fraksiyonu(EF) ise [(LVepp3-LVesp3)/LVepp®] x 100 formiili
ile hesaplandi. Apikal dort boslukta diyastol sonunda sag ventrikil bazali ile apeksi
arasindaki mesafenin tam yarisindan yapilan orta kaviter cap o6l¢limi, anulustan

apekse kadar olan uzun eksen cap olglimui ile iki adet kantitatif sag ventrikil capi elde
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edildi. Triklspit antler diizlem sistolik hareketi(TAPSE), apikal doért bosluk pencerede
triktspit lateral anulusun M-mod ekokardiyografik goriintiilenmesi ile 6l¢tldi. Trikds-
pit anulus lateralinin sag ventrikiil sistoll sirasinda diyastolik pozisyonundan apekse
dogru katettigi en fazla mesafe TAPSE degeri olarak kaydedildi. Trikispit yetersizligi
akim hizindan Bernoulli denklemine gére PAB hesaplandi(4 x [TY akim hizi (m/sn)]? +
sag atriyum basinci [5 mmHg]). Vena kava inferiorun inspiryum ve ekspiryum c¢api 6l-
culdi. Sag ve sol ventrikil diyastolik fonksiyonlari, “Pulsed-wave” doppler ile mitral
ve trikispit akim velositesinden pik erken diyastolik akim(Evel), pik ge¢ diyastolik
akim(Avel) hizlari ve E/A orani ve miyokart performans indeksleri(MPI) hesaplandi.
Ayrica doku doppler galismasi yapildi. Tim 6lglimlerde American Society of Echocar-

diography 6nerileri(100) ve Silverman ¢alismasi(101) referans alindi.
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7-BULGULAR
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sekil -

Toplam Hasta Sayisi

Erkek Kiz
36.01.01.2010 ile 30.06.2017 tarihleri

arasinda, KKUTF, Pediatrik Kardiyolojiye bas-

vuran hastalarin toplam sayisi.

70

Sekil -

Hasta Basvuru Nedeni

Ufiirim Diger

37.01.01.2010 ile 30.06.2017 tarihleri

arasinda, KKUTF, Pediatrik kardiyolojiye bas-

vuran hastalarin gelis nedenleri.

-Kirikkale Tip Fakiltesi, 01.01.2010 ile
30.06.2017 tarihleri arasinda Pediatrik Kardi-
yoloji Departmaninca toplam14173 hastanin
muayanesi yapildi. Bu hastalarin 7625’i
(%53.8)erkek ve 6548’i (%46.2) kiz idi (Sekil
36).

-EKO ile KKH teshisi konulan 114 kisi(%0.8)

bu ¢alismaya alindi.

-114 kisiden 64 hasta (%54.3) tGftirim (dok-
tor tarafindan tespit edilen), geri kalan 50
hasta (%45.7) diger nedenlerle bagvurdu
(morarma, solunum sikintisi, rutin muayene

ve ailede risk faktori olmasi gibi) (Sekil 37).

-Hastalardan 29’u(%25,4) antenatal tani al-

mistir.
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Siyanotik-Asiyanotik

% Hasta Orani
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Sekil - 38.Konjenital Kalp Hastalarinin
Cinsiyet Dagilimi

KKH Cinsiyet Dagilimi

61

Kiz Erkek

Sekil - 39.Konjenital Kalp Hastalarinin Si-
vanotik-Asivnotik oranlari

Siyanotik Anomaliler
19,2 Cinsiyet Dagilimi
19
18,8
18,6
18,4
18,2
18
17,8
17,6
17,4
Erkek Kiz
Sekil - 41.Siyanotik Anomaliler Cinsiyet
Dagilimi

Asiyanotik Anomaliler

Cinsiyet Dagilimi
44

42

40

38
36

34

32

30

Kiz Erkek

Sekil - 40.Asiyanotik Anomaliler Cinsi-
yet Dagihimi

-Calismaya alinan 114 hastanin 60'i kiz(%52,6), 54’0 erkek(%47,4) idi(Sekil 39).

-Calismaya alinan 114 hastanin 77’0Asiyanotik(%67.5), 37’i siyanotikti(%32.5)(Sekil

38).

-Siyanotik olan hastalarinin 19'u erkek(%51.3),18’i kizdi1(%48,7)(Sekil 40).
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-Asiyanotik hastalarinin 42’si(%54.6) kiz,35’i(%45.4) erkekti (Sekil 41).

Tablo 6. Asiyanotik anomaliler dagilimi

izole defektler Sayi (n=77)
VSD 29

PDA
-Konjenital kalp hastaligi teshisi ko-
Aort stenozu
nulan hastalarinin tiplerine gore
AV septal defekt

Aort koarktasyonu dagilimi tablo 6 ve tablo 7'de goste-

Pulmoner stenoz rilmistir.

A b 00 0 O

ASD

Miks anomaliler
VSD+ASD

VSD+PDA Asiyanotik anomaliler

V3D+PulmonergiEgp? icinde en sik VSD (45 hasta) (%39.5)

VSD+ASD+Aort koarktasyonu
olarak saptandi. 14 hastada ASD se-
ASD+VSD+PDA
kundum (%12.2), 12 hastada PDA
VSD+Pulmoner stenoz

(%10.5) saptandi.

N = = = S B N

ASD+Pulmoner stenoz

Tablo 7. Siyanotik anomaliler dagilimi

Anomali

Fallot tetralojisi

Bilyiik arter transpozisyonu
Triklispit atrezisi

Hipoplastik sol kalp sendromu
Hipoplastik sag kalp sendromu
Tek ventrikiil

Turunkus arteriyozus

Cift cikigh sag ventrikiil
TAPVDA

Pulmoner atrezi

Sayi(n=37)
10

[e)]

R NN N NN WD U
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-Siyanotik anomaliler iginde en sik fallot tetralo-

jisi (10 hasta)(%8,7) saptandi.
-5 hastada (%4.3) trikispit atrezisi saptandi.

-6 hastada BAT (%5,2) saptandi, bu 6 hastalarin

4’0 erkekti.

-Hastalarin 17’si (%14.9) diisik dogum agirlikli
(2500 gr altinda) olarak dogmus (Grafi 42).

-Hastalarin 88’i (%77.2) term ( 37hafta + 6 gin
Uzeri), 26’s1(%22.8) preterm olarak dogmus (Se-
kil 43).

O P N W B U1 O N 0 O

KKH Dogum Agirligi

AGA
Sekil - 42.KKH’larin dogum agirhklan

DDA

LGA

DDA: Dusik Dogum Agirligi
AGA: Appropriate for Gestatio-

nal Age

LGA: Large for Gestational Age

Anamnezleri alinan 114 hastanin genel 6zellikleri bu sekildeydi; (tablo 8) (Se-

kil 42 - 43).

-Hastalarin 88’inin (%77.2) term(37hafta+6gln
lzeri),26’sinin (%22.8) preterm olarak dogdugu

saptandi.

-Hastalarin 17’sinin (%14.9) distk dogum agir-
likli (2500 gr altinda) olarak dogdugu saptandi.

-Hastalarin 8’i (%7) LGA (Large for gestational

age) (dogum agirhg1 4000 Uzerinde) idi.
-Dogum agirlig1 ortalamasi 2.982,8+/-740,87 gr.

-Anne gebelik yasi ortalamasi 28,2+/-5,78 yas.

100
90
80
70
60
50
40
30
20
10

KKH

Gebelik Haftasi

Term

77.2%

Term
Sekil - 43.KKH Gebelik Haftasi

Preter

%22.8

Preterm
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Tablo 8. Hastalarin genel 6zellikleri

Ozellik Sayi/Oran/Ortalama

Diisiik Dogum Agirlig1 17 Hasta (%14.9)

LGA 8 Hasta (%7)
Term 88 Hasta (%77.2)
Preterm 26 Hasta (%22.8)
Dogum Agirhgi 2,982 +/- 740

Anne Yagi Ortalama 28,2 +/- 5,78

Anamnezi alinan 114 hastanin, konjenital kalp hastaliklarina neden olabilecek (sap-

tanan) risk faktorleri; (Tablo 9)
-Anne gebelik yasi ortalamasi 28,2+/-5,78 yas.
-Hastalarin 17’si (%14.9) dusik dogum agirlikh (2500 gr altinda) olarak dogmus.

-Hastalarin 88’i (%77.2) term (37hafta+6glin lizeri), 26's1 (%22.8) preterm olarak dog-

mus.

-Hastalarin 28’inin (%24.5) ebeveynlerinde akrabalik saptanmis olup 18 hastanin
(%15,8) ebeveynlerinde birinci derece akrabalik, 10 hastanin ebeveynlerinde (%8,8)

uzaktan akrabalik mevcuttu.

Hastalarin 6’sinin (%5.2) akrabalarinda, 4’lGnin (%3.5) kardeslerinde ve 5’inin (%4.3)

ebeveynlerinde KKH oykiisii mevcuttu.

-Hastalarin 9’'unda(%7,9)kromozom anomalisi saptanirken,5’i Down Sendromu,2’si Di
George Sendromu, 1'i Turner Sendromu ve 1’i Edward Sendromuydu. Down Send-
romu hastalarinin 2’sinde AV septal defekt, 2’sinde VSD mevcuttu. Edward hastasinda

komplike ASD+VSD+PDA tespit edilmisti.

Gebelikte olgularin annelerinin 6’sinda (%5,2) kronik diabetes mellitus 6ykisd,
2’sinde (%1.8) tansiyon hastaligi ve antihipertansif ilag kullanim 6ykisi, 4’iinde (%3.5

) preeklampsi ve 8’inde (%7) hipotiroidi ve levotiroksin kullanim 6ykiisii mevcuttu.
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Hipotiroidili hastalarin 5’'inde Hashimoto tiroiditi tesbit edildi.

Tablo 9. KKH igin risk faktorleri

Risk faktoru Sayi/oran/ortalama

Anne gebelik yasi ortalamasi  28,2+/-5,78 -Hastalardan en az 57’sinin

Diisiik dogum agirhgi(SGA) 17 hasta(%14.9) (%50) annesinde gebelikte

Anne —babada akrabalik 28 hasta (%24.5) dizenli olarak demir, folik
Akrabalarinda KKH éykisii 6 hasta(%5.2) asit ve multivitamin kullanim
Diizenli folik asit kullanimi 57 hasta (%50) oykusi mevcuttu.

Ebeveynlerinde KKH 6ykiisii 5 hasta (%4.3)

-Hastalardan 23’{inlin ( %20,1
Kardeslerinde KKH oykiisu 4 hasta(%3.5)

) annesi gebelikte teratojen
Kronik hastalik(DM) 6 hasta(%5,2)

olamayan ilag kullanmis. An-
Kromozom anomalisi 9 hasta (%7,9)

nelerin %5.2'si insiilin, %1.8’i

antihipertansif, %7’si levotiroksin ve %6.1’i antibiyotik kullanmis.

53



Tablo 10. KKH genel 6zellikleri ve risk faktorleri

Toplam hasta sayisi

14173 hasta, 7625’i (%53.8)erkek, 6548’
(%46.2) kiz

Basvuru nedeni

EKO ile KKH teshisi konulan hasta
sayisi
Asiyanotik-siyanotik orani

Asiyanotik hastalarinin
Siyanotik olan KKH

Asiyanotik KHH icinde en sik
Siyanotik anomaliler igcinde en sik

Term

Preterm

Diisiik dogum agirhg

LGA

Dogum agirlig1 ortalamasi
Anne gebelik yasi ortalamasi
Anne —babada akrabalik
Akrabalarinda KKH éykiisi
Ebeveynlerinde KKH 6ykiisii
Kardeslerinde KKH 6ykiisii
Kromozom anomalisi
Kronik hastalik(DM)

Diizenli folik asit kullanimi

64 hasta (%54.3) Gftriim, 50 hasta (%45.7) -
diger

114 kisi (%0.8) , 60’i kiz (%52,6), 54°U erkek.
77’0 asiyanotik (%67.5), 37’i siyanotikti
(%32.5).

77 hastanin 42’si kiz (%54.6), 35’i erkekti
(%45.4).

37 hastanin, 19’u erkek(%51.3),18’i
kizd1(%48,7).

En sik VSD (45 hasta)( %39.5 ).

Fallot teratolojisi (10 hasta)( %8,7) saptandi.
88 hasta (%77.2) term
26 hasta(%22.8) preterm
17 hasta (%14.9)

8 hasta (%7)
2.982,8+/-740,87 gr.
28,2+/-5,78 yas

28 hasta(%24,5)

6 hasta(%5.2)

5 hasta (%4.3)

4 hasta(%3.5)

9 hasta (%7,9)

6 hasta(%5,2)

57 hasta (%50)
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8- TARTISMA

Konjenital kalp hastaligi(KKH) terimi, kardiyovaskiler sistemde dogustan var olan, do-
gumda veya daha sonra tanimlanabilen, yapisal veya fonksiyonel anomalileri icerir. KKH canli
dogumlarin yaklasik %0,5-1’inde goruliirken, konjenital kalp hastaliklarin gogunun et-
yolojisi bilinmemekle birlikte, %85-90’inin multifaktoryel (genetik ve ¢evresel faktor-
lerin etkilesimi sonucu)oldugu disliniiimektedir. Vakalarin yaklasik %8’inde konjeni-
tal kalp anomalisinin genetik bir defekt ile iliskisi saptanabilir; ancak¢ogu vakada ge-
netik bir etyoloji belirlenemez(54). KKH sikhginin irka bagh degisiklik gdstermedigi ve
cinsiyet ile dogustan kalp hastaliklarinin oranlari arasinda istatistiksel olarak anlamli
farkhlik olmadigi; ancak bazi anomaliler ile cinsiyet arasinda iliski oldugu bildirilmek-
tedir. Basta siyanotik ve kompleks kalp defektleri olmak lizere ciddi anomalilerin er-
keklerde kizlara oranla daha fazla oldugu, kizlarda ise daha az ciddi anomalilerin er-
keklere oranla daha fazla oldugu goriulmdistir. Literatirde erkeklerde BAT, hipoplas-
tik sol kalp sendromu ve ¢ift ¢ikish sag ventrikil’tin goriilme sikliginin; kizlarda ise ASD,
PDA ve AV septal defekt goriilme sikliginin daha fazla oldugu belirtilmistir. KKH siya-

notik ve asiyanotik anomaliler olarak 2 major gruba ayrilir;

1-Siyanotik grupiginde: TOF, BAT, Pulmoneratrezi, triklispitatrezi, tek ventrikil ve

trunkus arteriozus gibi anomaliler mevcuttur.

2-Asiyanotik grupicinde: ASD, VSD, PDA, PS, aort darligi ve koarktasyonu bulunmak-

tadir.

Grup olarak asiyanotik anomaliler siklik olarak daha fazla gorilirken, izole de-
fektlarde VSD(%30-35),ASD sekundum(%6-8),PDA (%6-8) ve fallot tetralojisi (%5-7)
daha sik olarak goriilmektedir. BAT yenidogan déneminde en sik siyanotik konjenital
anomali olup bir yasindan sonra en sik gortilen siyanotik konjenital kalp hastaligi Fal-

lot tetralojisidir.
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Calismamizda 01.01.2010 ile 30.06.2017 tarihleri arasinda KKUTF, Pediatrik
Kardiyoloji Departmaninca muayene edilen olgular retrospektif olarak arastirildi. Yu-
karidaki tarihler arasinda toplam14173 hastanin muayenesi yapildi. Buhastalarin
7625’i (%53.8) erkekve 6548’i (%46.2) kiz idi. EKO ile KKH teshisi konulan 114 kisi
(%0.8) bu calismaya alindi. Calismaya alinan olgular solunum sikintisi, siyanoz, ailede
risk faktoriinlin olmasi gibi nedenlerle ya da rutin muayene amaciyla basvursa da, en
stk gelis nedeni (bizim merkezimiz veya dis merkez doktoru tarafindan tespit edilen)
kardiyak Gfliriimdu. Olgulardan 64 hasta (%54.3) Gfliriim nedeni ile basvurdu. Yapilan
calismalarda en sik kardiyolojik konsiiltasyon nedeni kardiyak Gflirim olarak saptandi

(59-60).

Pediatrik kardiyolog tarafindan yapilan EKO ile KKH teshisi konulan olgularin
anamnezleri anne ve/veya babasi ile gériisiilerek alindi. istatistiksel incelemeler orta-

lama tstandart sapma (SS) ile arastirildi.

EKO ile KKH teshisi konulan hastalarin 60'1(%52.6) kiz, 54’1i(%47.4) erkekti. Bu
oranlarin birbirine yakin olmasi, cinsiyet ile konjenital kalp hastaliklari arasinda ista-
tistiksel olarak anlaml bir fark olmadigini géstermektedir ve bu veri, literatir ile
uyumludur.114 hastanin 77’sinde(%67.5) asiyanotik, 37’sinde (%32.5) siyanotik KKH
saptanmakla birlikte, bu veri literatlrdeki asiyanotik KKH daha sik gorilir bilgisine
uymaktadir. Asiyanotik hastalarinin 42’si(%54.6) kiz,35’i (%45.4) erkektir; asiyanotik
anomalilerin kizlarda daha sik olmasinin nedeni, bu grupta VSD, PDA, ASD gibi ano-
malilerin bulunmasidir ve bu veri, literatlirdeki bilgi ile uyumludur. Asiyanotik olan
hastalarin 19'u(%51.3) erkek, 18’i(%48.7) kiz idi,bu oranlar birbirine ¢cok yakin olma-

sina ragmen; asiyanotik anomaliler erkeklerde daha sik tesbit edildi.

Ulkemizde yapilan calismalara baktigimizda Kuzucu ve arkadaslarinin 2004-

2005 vyillari arasinda yaptigl calismada, %38,8 ile VSD ilk sirada olup, %24,4 ile ASD
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ikinci sirada yer almaktadir(25). Aydogdu ve arkadaslarinin yaptigi calismada ise
%42.9 ile VSD ilk sirada yer almakta olup, %37,5 ile ASD ikinci sirada yer almakta-
dir(61). Mukul ve arkadaslari tarfaindan, Hindistan Gorakhpur bélgesinde 2003 ile
2006 tarihleri arasinda 4 ile 18 yas arasindaki bitiin okul 6grencileri taranmis ve KKH
sikligi ve dagilimi tablo 11’de gosterilmistir(62). Bizim ¢alismamizda ise %39,5 ile VSD
ilk sirada olup, %12.2 ile ASD ikinci sirada yer almaktave bu veri, literatur ile kismen

uyumludur.

Tablo 11. Hindistan Gorakhpur bolgesi 6grenci KKH sikhigi ve dagilimi (62)

Defect Percentage of
Cases’ Averaged
Ventricular septal defect 28.3
Pulmonary stenosis 9.5
Patent ductus arteriosus 8.7
Ventricular septal defect with pulmonary stenosis® 6.8
Atrial septal defect, secundum 6.7
Aortic stenosis 44
Coarctation of aorta 4.2
Altrioventricular canal® 35
Transposition of great arteries 3.4
Aortic atresia 24
Truncus arteriosus 1.6
Tricuspid atresia 1.2
Total anomalous pulmonary venous connection 1.1
Double-outlet right ventricle 0.8
Pulmonary atresia without ventricular septal defect 0.3

Siyanotik anomaliler icinde en sik neden fallot teratolojisi (10 hasta) (%8,7) olarak
saptanirken, 5 hastada (%4.3) trikUspit atrezisi, 6 hastada BAT (%5,2) saptanmistir. Bu
6 hastadan 4’Unun erkek olmasi, literatlrdeki ciddi ve kompleks kalp defektlerinin

erkeklerde daha fazla gorillr bilgisine uymaktadir.

Calismamizda hastalarin 28’inin (%24.5) ebeveynlerinin arasinda akrabalik
saptanmis olup; 18 hastanin (%15,7) ebeveynleri arasinda birinci dereceden akraba-
lik, 10 hastanin da ebeveynleri arasinda (%8,8) uzaktan akrabalik oldugu saptandi.
Turkiye istatistik kurumu 2016 verilerine gore bireylerin %23,2'sinin esi ile akraba ol-
dugu gorilmus, akraba evliliklerinin en yaygin oldugu bdlge %42,6 ile Gineydogu
Anadolu (Gaziantep, Adiyaman, Kilis, Sanliurfa, Diyarbakir, Mardin, Batman, Sirnak,
Siirt), akraba evliliklerinin en diisiik oranda goriildugi bolge ise %8,9 ile Bati Marmara

(Tekirdag, Edirne, Kirklareli, Balikesir, Canakkale) olarak saptanmis (24).
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Guven ve arkadaslarinin 2002—-2003 yillarinda yenidogan kliniklerinde KKH ile
ilgili yaptiklari bir calismada, KKH saptanan bebeklerin %15’inin anne-babasi arasinda
akrabalik oldugu ve bu akrabaliklarin gogunun birinci dereceden oldugu saptanmis-
tir(55).Bizim galismamizdan elde edilen verilerde ise, akrabalik oraninin daha yliksek
olmasi ile birlikte hastalarimizin %15,7’sinin ebeveynlerinde birinci dereceden akra-
balik tesbit edildi, bu veri Gliven ve arkadaslari yaptigi calismadaki birinci dereceden
akraba evliligi verisi ile kismen uyumludur, bu da birinci derece akrabalik evliliginin,

KKH etyolojisinde etkili olabilecegini disindirmektedir.

Literatlrde ailede KKH olmasinin diger ¢ocuklarda KKH igin bir risk faktori ol-
dugu gosterilmektedir. Calismamizda hastalarin 6’sinin (%5.2) akrabalarinda, 4’iinlin

(%3.5) kardeslerinde, 5’inin (%4.3) ebeveynlerinde KKH 6ykiisii mevcuttu.

Bu anomaliler bazi tek gen defektlerinde ve kromozomal anormalilerde daha
sik goriulmektedir, 6rnegin, Down Sendromlu ¢ocuklarin yaklasik %40’ inda asikar kalp
hastaligi gosterilmistir ve bu hastaliklarin %50 oraninda endokardiyal yastik defekti,
VSD, PDA, Fallot tetratolojisi gibi dogustan gelen kalp hastaliklari oldugu gérilebil-
mektedir. Calismamizda hastalarin 9’'unda (%7,9)kromozom anomalisi saptanmistir.
Bu hastalarin 5’i Down Sendromu,2’si Di GeorgeSendromu,1’i TurnerSendromu ve 1’i
Edward Sendromuydu. Abbag tarafindan yapilan bir ¢calismada Down sendromlu has-
talarda en sik VSD (% 33), ardindan AV septal defekt (% 22,8) bulunmus, Park ve ar-
kadaslari tarafindan yapilan diger bir calismada ise endokardiyal yastik defektleri (%
43) ilk sirada iken, VSD (% 32) ikinci sirada yer almistir(56,57) .Calismamizda ise Down
sendromlu hastalarin 2’sinde AV septal defekt(%40),2’sinde VSD (%40)mevcut olup
Edward hastasinda miks ASD+VSD+PDA tespit edildi. Meberg ve arkadaslarinin yaptigi
calismada %2.1(58), Dorfman ve arkadaslarinin yaptigi ¢calismada %0.5 Edwards Send-
romu saptanmistir(60). Calismamizda ise %0.87 oraninda Edwards Sendromuna rast-

landi.

Diisik dogum agirlikli bebeklerde, ayni gestasyon haftada dogan normal be-

beklerle kiyaslandiginda, ASD, VSD, Fallot tetralojisi, hipoplastik sol kalp sendromu,
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pulmoner stenoz ve aort koarktasyonu olmasi daha olasidir (12,16).Kadivar ve arka-
daslarinin yaptigi calismada gestasyonel yas ortalamasi 38 hafta, ortalama dogum
agirhg 2812 gr ve prematire sayisi 41 (%16.9) olarak tespit edilmis(59); Dorfman ve
arkadaslarinin yaptigi calismada gestasyonel yas ortalamasi 38 hafta, ortalama do-
gum agirligi 3,1 kg olarak saptanmis(60). Aydogdu ve arkadaslarinin yaptigi calismada
ortalama dogum agirligi 2961 gr olup olgularin %18’ i prematiredir(61). Calisma-
mizda hastalarin 88’si (%77.2) term (37hafta+6giin lzeri), 26’s1 (%22.8) preterm, 17’si
(%14.9) dusik dogum agirhkli (2500 gr altinda), dogum agirligi ortalamasi 2.982+/-
740 gr olarak tespit edildi. Annenin yasinin 35’ in lzerinde olmasi kromozom anoma-
lisi gortlme riskini artirdigindan dolayi konjenital kalp hastahgi riskini de arttirmakta-
dir. Glven ve arkadaslarinin yaptigi calismada hastalarin anne yasi ortalamasi 27 yil
(55), Aydogdu ve arkadaslarinin yaptigi calismada anne yasi ortalamasi 28 yil (61) ola-
rak saptanirken, ¢alismamizda anne yasi ortalamasi 28,2+/-5,78 olarak saptandi. Di-
stk dogum agirhgi oraninin yiiksek olmasi ve anne gebelik yasi ortalamasinin yiiksek

olmasibu iki faktoriin KKH etyolojisinde etkili olabilecegini disiindirmektedir.

Annede diyabet olmasi konjenital kalp hastaligi sikhgini arttirmaktadir. An-
nede insilin bagimli diyabet hastaligi varsa VSD, Fallot tetralojisi ve biylik damar
transpozisyonu gibianomaliler gelisebilmektedir. Kadivar ve arkadaslarinin yaptigi ca-
ismada KKH tanisi alan hastalarin %9’u diyabetik anne bebegidir (59). Bizim galisma-
mizda hastalarin 6’sinin (%5,2) annesinde insiilin bagimli diyabetes mellitus oykisi
mevcut olmakla birlikte hastalardan 2’sinin (%1.8) annesinde tansiyon hastaligi ve an-
tihipertansif ila¢ kullanimi, 4’intin annesinde (%3.5) preeklampsi mevcuttu. Hastalar-
dan 8’inin (%7) annesinde hipotiroidi ve levotiroksin kullanimi dikkat ¢ekiciydi. Bu
hastalarin 5’inde Hashimoto tiroiditi saptanmis olmasi, otoimmun hastaliklarin kon-
jenital kalp hastaliklarina neden olabilecegini diistindiirmektedir. Calismamizda has-
talardan 24’inlin (%20,1) annesi gebelikte teratojen olmayan ila¢ kullanmisti. Elimiz-
deki verilere gére %5,2 insiilin,1.8 antihipertansif, %7 levotiroksin ve %6.2 antibiyotik
kullanim 6yklisi mevcuttu. Folik asit eksikliginin fetiiste kardiyovaskiler anomalilerin

gorilme riskini arttirdigi gosterilmistir. Bu nedenle gebelik 6ncesi donemde bir ay,
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gebelik sonrasi donemde ise iki ay slireyle annelere folik asit destegi verilmesi dneril-
mektedir(3).Calismamizda hastalardan en az 57’sinin (%50) annesi gebelikte diizenli
olarak demir, folik asit ve multivitamin kullanmis olmasina ragmen; bir¢ok annenin ya

diizensiz kullanmis ya da hig¢ kullanmadigi saptandi.

Sonug: Calismamizda konjenital kalp hastaliklarinin sikhgr ve dagilimi konu-
sunda tespit edilen veriler, literatlirdeki bilgilerle anlaml farkhliklar géstermemekte-
dir, dogustan kalp anomalisi bulunan bebeklerin aileleri danismanlik hizmeti almall,
evlenecek olan kisiler KKH hakkinda bilgilendirilmeli, gebelik 6ncesi anne bakimi iyi
yapilmali, gebelikte anne bakimi ve takibi iyi olmali, dogum tam tesekkulli bir mer-
kezde gergeklestiriimeli ve dogum sonrasi bebek deneyimli bir klinisyen tarafindan

takip edilmelidir.
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9- OZET

01.01.2010 ile 30.06.2017 tarihleri arasinda KKUTF, Pediatrik Kardiyoloji De-
partmaninca toplam 14173 hasta muayene edildi.Bu hastalarin 7625’i(%53.8) er-
kekve 6548'i(%46.2) kizdi.EKO ile KKH teshisi konulan 114 olgunun(%0.8) annesi
ve/veya babasi ile gorisllerek anamnezleri alindi.Hastalarin en sik basvuru nedeni
kardiyak Ufirimdi.KKH teshisi konulan hastalarinin 60°i(%52.6) kiz,54’'i(47.4) er-
kekti.114 hastanin 77’0 (%67.5)asiyanotik,37’i (%32.5) siyanotikti.Asiyanotik hastala-
rinin 42’si(%54.6)kiz,35’i(%45.4)erkekti. Siyanotik olan hastalarin 19'u(%51.3) er-
kek,18'i(%48.7) kizdi.Asiyanotik anomaliler icinde %39,5 ile VSD ilk sirada olup, %12.2
ile ASD ikinci sirada yer almaktadir.Siyanotik anomaliler iginde en sik fallot teratolojisi
(10 hasta)(%8,7) olarak saptandi. 114 hastanin 28’inin (%24.5) ebeveynlerinde akra-
balik saptanirken hastalarin 6’sinin (%5.2) akrabalarinda,4’(intin (%3.5) kardeslerinde,
5’inin (%4.3) ebeveynlerinde KKH 6ykisii mevcuttu. Hastalarin 9’unda (%7,9)kromo-
zom anomalisi tespit edildi, bunlarin 5’i Down Sendromu, ,2’si Di GeorgeSendromu,1’i
TurnerSendromu ve 1’i Edward Sendromuydu.Anne gebelik ortalama yasi 28,2+/-
5,78 yas,dogum agirligi ortalamasi 2.982,8+/-740,87 gramdi.Hastalardan 88’i (%77.2)
term, 26's1 (%22.8) preterm, 17’si (%14.9) dustik dogum agirlikh olarak saptandi.Ol-
gularin annelerinin 6’sinda (%5,2) insllin bagiml kronik diabetes mellitus 6ykisd,
2’sinde (%1.8) tansiyon hastaligi ve antihipertansif ilag kullanimi, 4’tnde (%3.5) pre-
eklampsi 6ykiisii mevcut olup, hastalardan 8’inin (%7) annesinde hipotiroidi ve levo-
tiroksin kullanimi dikkat ¢ekiciydi.Hastalarin en az 57’sinin (%50) annesi gebelikte di-
zenli olarak demir, folik asit ve multivitamin kullanmis olsada; birgok hasta ilaglarini

ya dizensiz kullanmis ya da hig¢ kullanmamustir.

Sonug¢:Calismamizda konjenital kalp hastaliklarinin sikhigi ve dagilimi konusun-
datespit edilen veriler, literattirdeki bilgilerle anlamh farkhliklar géstermemektedir;
dogustan kalp anomalisi bulunan bir cocuga sahip olan aileler, sonraki cocuklarda
olasi bir kardiyak anomali nedeniyle genetik danismanlik hizmeti almali, evlenecek

olan kisileri KKH hakkinda bilgilendirilmeli, gebelik 6ncesi anne bakimi iyi yapilmali,
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gebelikte anne bakimi ve takibi iyi olmal, dogum tam tesekkillli bir merkezde ger-
ceklestiriimeli ve dogum sonrasi bebek deneyimli bir klinisyen tarafindan takip edil-

melidir.
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