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OZET

Pehlivan E. Atriyoventrikiiler Septal Defektli Hastalarda Atriyoventrikiiler Kapak
Yetersizliginin Seyri, Cocuk Saghg: ve Hastaliklar1 Anabilim Dali. Uzmanlhik Tezi.

istanbul. 2019

Amacg: Sol atriyoventrikiiler (AV) kapak yetersizligi, atriyoventrikiiler septal
defektin (AVSD) cerrahi tamirinden sonra goriilen en ciddi sorundur. Ameliyat
tekniklerindeki gelismelere ragmen, AV kapak yetersizligi ameliyat sonras1 da ciddi bir
sorun olmaya devam etmektedir. Bu c¢alismada, AVSD’li hastalarin klinik ve
ekokardiyografik bulgular1 geriye doniik degerlendirilerek sol AV kapak yetersizligine

etki eden risk etmenlerinin arastirilmasi amaclandi.

Gere¢ ve Yontemler: Yetmis sekiz hasta galismaya alindi. Ameliyat oncesi

ekokardiyografi bulgulari; ameliyat verileri; ameliyat sonrasi ekokardiyografi bulgulari
kaydedildi.

Bulgular: On bes hasta (%19) parsiyel, 26 hasta (%33) ‘‘intermediate’’, 37
hasta (%47) komplet tipte idi. Tan1 yaslar1 bir giin ile 12 yil arasinda degismekte ve
ortanca 6 ay idi. Kirk yedi hasta (%60,3) kiz, 31 hasta (%39,7) erkek (Kiz/erkek
orani:1,5/1) idi. Down sendromu 25 hastada (%32) eslik etmeydi. Ameliyat yasi ortanca
10 ay (3-180 ay); ameliyat kilosu ortanca 6,8 kg (4-49 kg) idi. Toplam izlem siiresi 103
ay (28 gilin-268 ay) idi. Parsiyel AVSD’li hastalarda ilk, ameliyat sonrasi ve son
ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi acisindan fark bulunmadi (p>0,05).
““Intermediate> AVSD’li hastalarda son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi
ilk ekokardiyografiye gore fazla idi (p=0,007). Komplet tip AVSD’li hastalarda son
ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi ilk ekokardiyografideki AV kapak
yetersizligine gore fazla idi (p=0,01). Parsiyel ve ‘‘intermediate’’ tipteki hastalar
arasinda ilk, ameliyat sonrasi ve son ekokardiografide sag AV kapak yetersizligi
acisindan fark bulunmadi (p>0,05). Hastalarin ameliyat yasi, cinsiyeti, Down sendromu
varligi, ameliyat tipi, aniiloplasti uygulamasi ve pulmoner hipertansiyon hem hafif-orta-
onemli sol AV kapak yetersizlikleri hem de orta-onemli sol AV kapak yetersizlikleri
tizerine etkili risk etmeni olarak bulunmadi. Sadece ilk ekokardiyografik incelemedeki

sol AV kapak yetersizligi son ekokardiyografideki tiim sol AV kapak yetersizlikleri ve
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orta-onemli sol AV kapak yetersizlikleri {izerine etkili risk etmeni olarak bulundu

(p=0,001). Sol AV kapak yetersizligi nedeniyle yeniden ameliyat edilen bir hasta vardi.

Cikarimlar: Atriyoventrikiiler septal defektli hastalarda ameliyat sonrasi en
onemli sorun sol AV kapak yetersizligidir. Sol AV kapak yetersizligi tizerine risk
etmeni olarak, sadece ilk ekokardiyografik incelemedeki sol AV kapak yetersizligi

bulunmustur.

Anahtar kelimeler: Atriyoventrikiiler septal defekt, Down Sendromu, sol AV

kapak yetersizligi,



ABSTRACT

Pehlivan, E. Outcomes of atrioventricular valve regurgitation in patients with
atrioventricular septal defects. Department of Pediatrics. Thesis. Istanbul. 2019

Aim: Left atrioventricular (AV) valve regurgitation is the most serious residual
lesion after surgical correction of atrioventricular septal defect (AVSD). Despite
improvements in surgical techniques, left AV valve regurgitation continues to be the
most serious problem after surgery. In this study, it was aimed to investigate the risk
factors of the left AV valve regurgitation by evaluating clinical and echocardiographic
findings of patients with AVSD, retrospectively.

Material and Methods: In this study, 78 patients were enrolled. Preoperative
echocardiographic findings, operation data, postoperative echocardiography findings
were recorded.

Results: Fifteen patients (19%) were partial, 26 patients (33%) were
intermediate and 37 patients (47%) were complete type. Forty-seven patients (60.3%)
were female and 25 patients (32%) had Down’s syndrome. The median age at diagnosis
was 6 months ranged from one day to 12 years. The median age at operation was 10
months (3-180 months) and the median weight at operation was 6.8 kg (4-49 kg). The
total follow-up was median 103 months (28 days-268 months). In patients with partial
AVSD, there was no significant difference in left AV valve regurgitation in the first,
postoperative and last echocardiography (p> 0.05). In patients with intermediate and
complete AVSD, left AV valve regurgitation was higher in the final echocardiography
than in the first echocardiography (p = 0.007 and p = 0.01, respectively). According to
the univariate analysis; age, gender, the presence of Down syndrome, operation type,
annuloplasty, and pulmonary hypertension were not associated with moderate or severe
left AV regurgitation after surgical repair (p> 0.05). Left AV valve regurgitation in the
first echocardiographic examination was found to be the only predictor of left AV valve
regurgitation in the last echocardiographic examination (p=0.001). There was only one

patient who was reoperated for severe left AV valve regurgitation.

Conclusion: The most important postoperative problem in patients with AVSD
is left AV valve regurgitation. Left AV valve regurgitation in the first
echocardiographic examination was found as a risk factor on left AV valve
regurgitation (p=0.001).



Keywords: Atrioventricular septal defect, Down syndrome, left AV valve
regurgitation
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1. GIRIS VE AMAC

Dogustan kalp hastaliklari, en sik goriilen baslica dogustan anomalilerden biri
olup canlt dogumlarin yaklasik olarak % 0,5-0,8’inde ortaya ¢ikar (1). Atriyoventrikiiler
septal defekt (AVSD), dogustan kalp hastaliklarinin yaklasik % 4-5’ini olusturmaktadir
(2, 3). Atriyoventrikiiler septal defekt, atriyoventrikiiler (AV) septum defekti ve AV
kapak anomalilerini iceren dogustan bir kalp hastaligidir (4). Atriyoventrikiiler septal
defektleri tanimlamada bir¢ok siniflama kullanilsa da temelde parsiyel ve komplet
olarak iki ana gruba ayrilmustir (4, 5). iki grup arasindaki gecis olgulart da
“‘intermediate’’ (‘‘transitional’’) olarak tanimlanmaktadir (5). Tim AVSD tiplerinde
AV kapagin yapisal sorunlarindan dolayr siklikla cesitli derecelerde AV kapak
yetersizligi eslik etmektedir.

Atriyoventrikiiler septal defekte yaklasim; defektin tipine, anatomik ve
hemodinamik eslik eden anomalilerin varligina gére degisir. Parsiyel ve ‘‘intermediate’’
tip AVSD’de; bazi hastalar eriskin doneme kadar belirtisiz olsa da, primum atriyal
septal defektin (ASD) kendiliginden kapanma durumunun olmayisi, ileride kalp
yetersizligi ve atriyal fibrilasyon gibi risklerin olmasi nedeni ile genellikle ameliyat
onerilir. Ancak kiiciik primum ASD’lerde AV kapak yetersizligi az ise ameliyat AV
kapak yetersizligine neden olabilecegi ya da arttirabilecegi igin klinik olarak izlenebilir.
Ameliyat yapilmayan komplet AVSD’li hastalarda artmis pulmoner kan akimina baglh
pulmoner damar direncinde artis pulmoner arteriyel hipertansiyona yol agar. Sagdan
sola santin gelismesine bagli siyanozun eslik ettigi Eisenmenger sendromu geligir. Bu
nedenle ameliyat hasta alti aylik olmadan 6nce yapilmalidir (6, 7). Ameliyattan 6nce
hastanin kalp yetersizligine yonelik ilaglar (ditiretik, kardiyotonikler ve vazodilatatorler)

kullanilabilir.

Atriyoventrikiiler septal defektlerin ilk basarili ameliyat1 1955 yilinda yapilmis
ve ameliyat teknigi zamanla bir¢ok degisiklige ugramistir (8). Tek yama teknigi, tek
biiyiik bir yama ile ASD ve ventrikiiler septal defekt (VSD)’nin kapatilmasi ve
boliinmiis kapaklarin da bu yamaya tutturulmasi ile gerceklestirilmekteyken; cift yama
tekniginde VSD’nin prostetik bir yama ile ASD’nin perikardiyal bir yama ile ve sol AV

kapaktaki yarigin da dikilerek kapatilmasi1 amaglanmistir.



Atriyoventrikiiler septal defektlerin diizeltme ameliyatindan sonra AV kapak
yetersizligi sik goriilen bir komplikasyon olup; sol AV kapak yetersizligi, yeniden

ameliyat yapilmasinin en sik nedenidir (4-6, 9).

Bu c¢alismada Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi’nde
izlenen, AVSD nedeni ile diizeltme ameliyat1 uygulanan ve ameliyat sonrasi en az bir
kez ekokardiyografisi yapilan hastalarin AV kapak yetersizliklerinin siklik ve
derecesinin belirlenerek, AV kapak yetersizligi tizerine etkili olabilecek risk

etmenlerinin arastirilmasi amaglandi.



2. GENEL BILGIiLER
2.1. Epidemiyoloji

Atriyoventrikiiler septal defekt, dogustan kalp hastaliklarinin yaklasik % 4-5’ini
olusturmaktadir (2, 3). Yaygimnliginin bin canli dogumda 0,3 ile 0,4 arasinda goriildiigii
bildirilmistir. ~ Fetiislerde, AVSD dogustan kalp anomalilerinin daha biyiik bir
bolimiinii olusturmakta, genis fetal ekokardiyografik serilerde % 18’e yaklasan oranlar
bildirilmektedir (10, 11). Kiz ve erkeklerde benzer siklikta goriilmektedir (12).
Atriyoventrikiiler septal defekt ve trizomi 21 (Down sendromu) arasinda gii¢lii bir iliski

olup, AVSD saptanan hastalarin yaklasik yarist Down sendromudur (2, 3).

Atriyoventrikiiler septal defekt ile iliskili ti¢ farkli genetik kalitim sekli
belirtilmistir: Down sendromu ile iligkili, otozomal dominant ve izole kalitim seklidir
(13). Dogustan kalp hastaligi ve 21. kromozomunda parsiyel duplikasyonu olan
hastalarin molekiiler incelemesinde Down sendromu hiicresi adezyon molekiilii
(DSHAM) olarak bilinen gen, Down sendromunda dogustan kalp anomalilerine yol

acan gene aday gosterilmistir (14).
2.2. Embriyoloji ve Molekiiler Biyoloji

2.2.1. Normal gelisim

Kardiyak septasyon gebeligin ilk dokuz haftasinda gergeklesir. Birincil kalp
tiipi, splanknik mezodermdeki miyokardiyal onciil hiicrelerden olusur. Buna ek olarak,
splanknik mezordermden kaynaklanan, birincil kalp tiiplinin arkasinda bulunan ve
ikincil kalp alani adi verilen bolgedeki hiicreler kalbin arteryel ve vendz gelisimine

katkida bulunur (15).

Kalp tlipli baslangicta bir kardiyak jel ile birbirinden ayrilan i¢ ve dis
endokardiyal katmandan olusur. Endotelden gelen hiicreler bu jelimsi mezenkim
hiicrelerine gbé¢ eder, bu siirece endotelden mezenkime doniisim denir. Bunun
sonucunda AV baglanti olarak bilinen endokardiyal yastiklar: alt, iist ve sonrasinda AV
kapaklarin olusumuna katkida bulunacak her iki yan yastik¢ik olusur. Atriyoventrikiiler
septumun olusmasinda, endokardiyal yastik¢igin yanisira primum atriyal septumun
miiskiiler kisminin da AV kanala dogru geliserek mezenkimal ¢ikinti olusturmasi

gerekmektedir. Baslangicta, primum septum AV kanala baglanmaz ve ostium primum



olarak adlandirilan bir agiklik birakir. Ardindan mezenkimal ¢ikinti, st ve alt AV
endokardiyal yastik¢iklarla birlesir. Atriyoventrikiiler boliinmeyi tamamlamak igin
atriyoventrikiiler ~septumun bazal kismindan ikinci kalp alanindan gelen,
dorsomezenkimal ya da vestibiiler ¢ikint1 olarak bahsedilen yapi, atriyal septuma dogru

ilerler.

Endokardiyal yastik¢ik, mezenkimal ¢ikinti ve dorsal mezenkimal ¢ikinti
membrandz septumun olusumuna katkida bulunur. Membran6z septumun atriyal pargasi
sol ventrikiill ve sag atriyum arasinda bulunurken, ventrikiiler parca sol ve sag
ventrikiiller arasinda yer almaktadir. Bununla birlikte, baslangicta sadece AV pargasi

var iken, trikiispid kapagin ayrilmasi ile interventrikiiler membrandz septum gelisir.

Ust ve alt endokardiyal yastik¢ik trikiispid kapagim septal, mitral kapagin ise n
yaprak¢igmin olusumuna katkida bulunur. Sag yan yastik¢ik, trikiispid kapagin 6n ve
arka yaprakeiklarinin yan kismini; sol yan yastikeik ise mitral kapagin arka yaprak¢igini

olusturur (15).
2.2.2. Anormal Gelisim

Atriyoventrikiiler septal defektin olusumunda altta yatan kolaylastirict bir etmen
ya da genetik bir nedenin endokardiyal yastiklarin normal gelisiminde bozulmaya yol
actig1 disiiniilmektedir. Bu teori insan genetik arastirmalar1 ve hayvan molekiiler
biyoloji ¢alismalariyla desteklenmektedir (16-18). Hayvan c¢alismalari, epitel
hiicrelerinin endokardiyal yastiklarin olusumu sirasinda anormal sekilde mezensim
hiicrelerine doniiserek AVSD’ye yol actigin1 gostermektedir. Down sendromunun fare
modelinde (trizomi 16 fare) %100 AVSD goriilmektedir (19). Tavuk embriyolarinda
"Transforming growth factor" (TGF-b), endokardiyal yastik gelisiminden sorumlu araci
olarak saptanmistir (20). Farelerde ise kemik morfogenetik protein, normal bir AV
kanalin geligebilmesinde gerekli olan epitel mezenkimal hiicre doniistimiiniin

saglanmasi i¢in gereklidir (21, 22).
2.3. Anatomi

Atriyoventrikiiler septal defektli biitiin kalplerdeki ortak o6zellik, ortak bir AV
baglantinin olmasidir. Bu normal kalpteki yapidan belirgin sekilde farklidir. Ayrica AV
baglant1 ile kapak orifisleri birbiriyle karistirilmamalidir. Atriyoventrikiiler baglanti tek

iken (tek aniiliis), iki ayr1 orifis gelismis olabilir. Normal yapinin olmamasi nedeni ile



aort daha ondedir. Bu durum ventrikiil kitlesindeki yapisal bozuklugun bir pargasini
olusturur ve bu kalplerde outlet, inletten daha uzundur (normal kalpte outletin uzunlugu
yaklasik olarak inlete esittir) (4, 5, 23). Atriyoventrikiiler septal defekt anatomisini
anlamakta diger anahtar nokta, ortak AV baglantiyr olusturan AV kapaktir. Kapak
genellikle bes yaprakcik icerir. Bu yaprakeiklarin ikisi interventrikiiler septumun
tizerinden gecerek her iki ventrikiil tarafinda yer alir ve destek yapilari ile her iki
ventrikiile yapisir. Bu yaprakeiklar “‘bridging’’ yaprakciklar olarak adlandirilir. Sol
mural yaprak¢ik tam olarak sol ventrikiille iliskilidir ve sol kapak yapisinin lateral
boliimiinii olusturur. Diger iki yaprakcik sag ventrikiille iliskilidir. Onde ve iistte yer
alan anterosuperiyor yaprakeik, inferiyorda yer alan ise sag mural yaprak¢ik olarak

tanimlanir. Bu bazal bes yaprak¢ik AV orifislerden bagimsiz olarak yer alir (24).

Atriyoventrikiiler septal defektte solda yerlesimli kapagin iic ayr1 yaprake¢igi
vardir. Yanlislikla mitral olarak adlandirilabilirse de, bu kapak gercek mitral yapisinda
degildir. Mural yaprak¢ik, AVSD’de sol aniiliisiin %20’sini kaplar iken, normal mitral
aniiliiste bu oran %70’dir. Mitral kapagi destekleyen papiller kaslar normalde oblik
yerlesmis iken AVSD’de superiyor-inferiyor yerlesimdedir. Diger taraftan her iki
“‘bridging’’ yaprakciklar arasindaki ayrikligin yarik olarak tanimlanmasi da uygun
degildir. Normal kalpte AV kapaktaki yarik, kapak alaninda belirgin bir kayba neden
olmaksizin tamir edilebilir. Halbuki AVSD’de iki ‘‘bridging’’ yaprak¢ik arasindaki
ayriklik giderildiginde etkin kapak alanindaki kayip kagimnilmazdir. Bu nedenle
giinlimiizde yarik tanimlamas1 AVSD’de kullanilmamaktadir (24, 25).

Atriyoventrikiiler septal defektte sag AV kapak sol AV kapagin tersine trikiispid
kapakla baz1 ortak ozellikler tagir. Sag mural yaprakcigin sag aniiliiste kapladigi alan

hemen hemen trikiispid kapaktaki gibidir ve tiim tiplerde oran degismez.

Siiperiyor (anteriyor) “‘bridging’’ yaprak¢igin yapigma yerine gore Rastelli
smiflandirmasi yapilmistir (26). Rastelli tip A'da yaprakgik sol ventrikiil tarafindadir ve
interventrikiiler septuma ¢ok sayida kordal yapigmalar gosterir. Tip B’de superiyor
“‘bridging’’ yaprakeik daha genistir ve sag ventrikiil tarafina daha fazla tasar. Anormal
papiller kas yoluyla sag ventrikiiliin septomarjinal kismina yapisir. Rastelli tip C’de ise
superiyor ‘‘bridging’’ yaprakgik serbest bir sekilde dalgalanir, interventrikiiler septumla
baglantis1 yoktur ve 6n papiller kas ile sag ventrikiile yapisir. En sik tip A ve en seyrek

tip B gortiliir (27). Tip A siklikla sol ventrikiil ¢ikis darliklari ile birliktelik gosterir, tip



C ise diger karisik kalp anomalileri ile birlikte olma egilimindedir. Down sendromu

olmayan komplet AVSD’li hastalarda ek sol kalp anomalileri daha siktir (28, 29).

Atriyoventrikiiler kapak yaprakc¢iklarindaki degisiklikler ve bunlarin septumlarla
iliskisi sadece hemodinamide degil ayni zamanda AV nodun pozisyonunda da
degisiklige neden olur. Atriyoventrikiller nod Koch ii¢geninin apeksinden
posteroinferiyora dogru kaymistir (30). Bu kaymanin derecesi intrakardiyak santin
yerine gore degisiklik gosterir. Defektin sadece ventrikiiler komponenti olmasi
durumunda AV nod, Koch tiggeni apeksine daha yakindir. Anormal nod pozisyonu
ventrikiiler krestin lizerinde seyreden iletim bandinin dallanma 6ncesi kisminin goreceli
uzun olmasma neden olur. Iletim bandi aym zamanda septal krestin sol ventrikiil

tarafinda seyreder. Bu yap1 6zellikle cerrahi tamir sirasinda 6nem tasir.

2.4. Eslik Eden Anomaliler

2.4.1. Subaortik Darhk

Atriyoventrikiiler septal defektli hastalarda sol ventrikiil ¢ikis yolu uzundur ve
goreceli olarak daralmistir. Bu durum aslinda ¢ikis yolunun anterior ‘‘unwedged’’
pozisyonuna baglidir ve oOzellikle primum ASD’si olan hastalarda superiyor
“‘bridging’’yaprake¢ik ventrikiiler septumdaki yariga sikica baglandigi yerde goriiliir
(31). Eger ameliyat Oncesi degerlendirilmede saptanirsa, subaortik darlik genellikle
fibromiiskiiler membran tipindedir ve ameliyat sirasinda diizeltilebilir. Fakat, subaortik
darlik genellikle AVSD ameliyatindan sonra ortaya ¢ikar. Bu durum inlet septumun tam
diizeltilmeyisi ile iligkilidir. Daralma, fibroz diskret membran, tlinel, aksesuar fibroz

dokular ya da anormal kordal yapismalar seklinde olabilir (32-34).
2.4.2. Ventrikiiler Hipoplazi

Atriyoventrikiiler septal defektli hastalarin ¢ogunda AV kapagin sag ve sol
komponentleri dengelidir ve ventrikiiller benzer biiyiliklikktedir. Bu durum dengeli
AVSD olarak tanmimlanir. Az sayida hastada ortak AV baglanti sag ya da sola sapma
gosterir ve bunun sonucunda sag ya da sol ventrikiil hakimiyeti olurken, diger
ventrikiilde hipoplazi gelisir (35). Bu yap1 ise dengesiz AVSD olarak bilinir. Ortak AV
baglantinin sag ventrikiille fazla iligki i¢inde oldugu durum ‘ortak AV kapakli ¢ift girisli
sag ventrikiil’ olarak adlandirilir. Baglantinin ¢ogunun sag ventrikiile olmasi

durumunda sol ventrikiil bazen hipoplastik sol kalp sendromu spektrumunun bir pargasi



olacak kadar hipoplazik olabilir. Bu hemen daima sol ventrikiil ¢ikis yolu darlig1 ve aort
koarktasyonu ile birliktedir. Atriyoventrikiiler baglantinin sol ventrikiile dogru ileri
kaymasi ‘ortak AV kapakli ¢ift girisli sol ventrikiil’ olarak tanimlanir. Bu anomalide de

ana pulmoner arterde hipoplazi ya da atrezi goriilebilir (23).
2.4.3. Fallot Tetralojisi

Atriyoventrikiiler septal defekt ile Fallot tetralojisi birlikteligi tim AVSD’li
hastalarin yaklasik %5’inde goriiliir (36). Down sendromlu hastalarda Fallot tetralojisi
ve AVSD birlikteligi daha sik izlenmektedir. Down sendromu olmayan hastalarda,
AVSD'ye diger kalp anomalileri daha sik eslik etmektedir (28). Fallot tetralojisi olan
hastalarin hemen hepsinde komplet tipte AVSD’ye rastlanir. Infundibuler septumunun
one dogru kaymasiyla, inlet VSD perimembrandz alana dogru éne ve yukariya dogru

uzanim gosterir. Sag ventrikiil ¢ikisinda daralma vardir.
2.4.4. Patent Duktus Arteriyozus (PDA)

Patent duktus arteriyozus, AVSD’de sik goriilen bir bulgudur. Santin yoni
genellikle soldan sagadir. Ciddi pulmoner hipertansiyon ve pulmoner damar direncinin
yiiksek oldugu durumlarda duktal seviyede sagdan sola sant olabilir. Bu durumlarda

duktus arteriyozusun agikligin1 saptamak zorlasabilir (37).
2.4.5. Cift Orifisli Sol Atriyoventrikiiler Kapak

Cift orifisli sol AV kapak sik goriilmeyen fakat cerrahi olarak o6nemli bir
anomalidir. Tiim AVSD’li hastalarin yaklasik % 4-5 inde bulunur. Cift orifisli sol AV
kapagin kombine etkin agikligi daima tek orifisli AV kapaktan daha azdir (38). Cift
orifisli sol AV kapak, ciddi kapak darligi ve yetersizligine yol agabileceginden cerrahi
icin koti bir risk etmenidir. ‘‘Bridging’’dokunun kesilerek her iki orifisin birlestirilmesi
her zaman miimkiin olmadig: i¢in genellikle ciddi sol AV kapak yetersizligine neden
olur (39, 40).

2.4.6. Sol AV Kapagin Parasiit Deformitesi

Paragiit kapak papiller kasin anomalileriyle iliskili  bir durumdur.
Atriyoventrikiiler septal defektte papiller kaslar genellikle anormal biyiiklik ve
yerlesimlidirler (41, 42). Sol papiller kaslar normalde olmasi gerektigi yerden daha
laterale ve yakina yer degistirirler. Baz1 durumlarda sadece bir sol papiller kas bulunup,

sol AV kapagin parasiit deformitesine yol acabilir. Boyle hastalarda ‘‘bridging’’



yaprakgiklar arasindaki agikligin kapatilmasi ameliyat sonrasi sol AV kapakta darlik ve
sol AV kapagi geren bolgenin zedelenmesine yol agabilir (43, 44). Eger hastanin 6nemli

derecede AV kapak yetersizligi varsa kapak degisimi en uygun se¢enek olabilir (39).
2.4.7. Atriyal izomerizm

Atriyoventrikiiler septal defektin karigik sekilleri sag atriyal izomerizmli
kalplerin ¢ogunda, sol atriyal izomerizmli kalplerin ise yaklasik yarisinda goriiliir. Sag
atriyal izomerizm ortak atriyumu olan tek ventrikiillii kalplerde goriiliirken, sol atriyal

izomerizm ¢ift ventrikiillii kalplerde daha sik goriiliir ve kalp blogu eslik edebilir (45).
2.5. Hemodinami

25.1. Atriyal Sant

Atrioventrikiiler septal defektlerin ¢ogunda primum ASD vardir. Atriyal
seviyedeki soldan saga sant sag ventrikiil voliim yiikiine sebep olur. Atriyal septumun
olmadigi durumlarda ki buna ortak atriyum denir, sistemik ve pulmoner vendz kan
karigir. Ayrica atriyal izomerizmlerde eslik eden pulmoner ven6z anomaliler nedeniyle

de sistemik ve pulmoner venoz kan karigabilir (5).
2.5.2. Ventrikiiler Sant

Atriyoventrikiiler septal defektin genis ventrikiiler komponenti var ise akim her
iki ventrikiil arasindaki dirence gore degisir. Subaortik darlik, aort koarktasyonu soldan
saga sant1 kolaylastirirken; sag ventrikiill ¢ikis yolu darligi ya da akcigerin tikayict
damarsal hastalig1 sagdan sola sant1 kolaylastirir. Eger eslik eden etmenler yoksa basit
VSD gibi sant soldan saga olur (5).

2.5.3. Ventrikiilo-atriyal Sant

Atriyoventrikiiler septal defekti olan hastalarda ventrikiilo-atriyal sant
gozlenebilir. Ventrikiilo-atriyal sant, ventrikiiliin sistol fazinda ‘‘bridging’’ yaprake¢iklar
arasindan olabilir. Bu sant kapak yapisindan bagimsiz olarak hastalarin yaklasik
yarisinda gozlenmektedir. Sant genellikle sol ventrikiilden sag atriyuma dogru olmakta,

sag ventrikiilden sol atriyuma sant ise olduk¢a nadirdir (5).
2.5.4. Voliim Yiikii

Atriyal seviyedeki soldan saga sant sag ventrikiil voliim yiikiine neden

olabilirken, ventrikiiler seviyedeki sant direkt sol ventrikiill voliim yiikiine neden



olabilmektedir. Tek aniiliisii olan hastalarda ise her iki ventrikiilde voliim yiikii goriliir.

Atriyal septumdaki defekt kiigiik ise, sol ventrikiil voliim yiikii baskindir (5).

Tek aniiliis ve tek orifis bulunan komplet AVSD’de AV kapak yetersizligi siktir.
Atriyoventrikiiler kapak yetersizligi sag ya da sol atriyuma dogru olabilir. Sol atriyuma
dogru olan yetersizlik akimi sol ventrikiilii ve dolayisiyla sistemik dolagimi
etkilediginden klinik olarak daha fazla Onem tasir. Parsiyel ve ‘‘intermediate’’
AVSD’de sag ve sol AV kapaktan da yetersizlik olabilmektedir.

Atriyoventrikiiler septal defektte patofizyolojiyi daha iyi anlamak ig¢in hem
septal defektlerin hem de kapak yetersizliklerinin etkisini bir arada diisiinmek gereklidir

(4).
2.5.5. Basing Yiikii

Genis VSD’si olan AVSD’li hastalarda sag ventrikiil basinct yiiksektir. Uygun
zamanda kapatilmaz ise akcigerin tikayici damarsal hastaligima neden olur. Sag
ventrikiil basmcindaki artig, sol atriyum basincindaki artisa ya da pulmoner
hipertansiyona bagli olabilir. Sag ventrikiil basincindaki artis, genis ASD nedeniyle sol
atriyamdan sag atriyuma bol sant ve akciger kan akiminin artis1 nedeni ile olusabilir. Bu
durumlar disinda pulmoner hipertansiyon sol AV kapagin yetersizligi, darlig1 ve sol

ventrikiilden sag atriyuma sant ile olusan soldan saga santa bagl olabilir.

Down sendromu varliginda {ist solunum yolunda tikaniklik ve alveolar
hipoventilasyonun daha sik olmasi nedeniyle akcigerin tikayici damarsal hastalig
gelisimi daha siktir. Bu egilim pulmoner vaskiiler hastalik gelisimini arttirip komplet
AVSD’li hastalarin daha erken cerrahi miidahale yapilmasi i¢in 6nemli bir nedendir.

Bir¢ok merkez ilk alt1 ayda ameliyati tercih etmektedir (5).
2.6. Klinik Bulgular

Atriyoventrikiiler septal defektte klinik bulgular; defektin tipine, anatomik ve
hemodinamik eslik eden anomalilerin varligina gore degisir. Atriyoventrikiiler septal
defekt, siklikla intrauterin donemde bulgu vermez, fetal biiylime ve gelisme etkilenmez
(46). Dogumdan sonra ise parsiyel ya da ‘‘intermediate’> AVSD’li hastalar siit
cocuklugu ve erken ¢ocukluk déneminde belirti vermeyebilir. Rastlantisal olarak fizik
bakida anormal kalp muayene bulgular ile saptanabilir ve bazilar1 tekrarlayan akciger

enfeksiyonlar1 gecirebilir. Komplet AVSD’li hastalar kalp yetersizligi bulgular ile tani



alir (15). Komplet AVSD’li hastalarda yenidogan doneminden itibaren, pulmoner arter
basinci ve direnci diigerken kalp yetersizligi gelisir, belirti ve bulgular yasamin ilk iki
ayinda ortaya ¢ikar. Biiylime geriligi, beslenme sorunlar1 ve akciger enfeksiyonu siktir.
Komplet AVSD’li hastalarin hemen hepsi belirti ve bulgu verir. Eger belirtiler ortaya
c¢ikmamigsa akcigerin tikayict damarsal hastaliginin erken gelisiminden siliphe
edilmelidir. Ana yapisal bozukluga ek olarak AV kapak yetersizliginin olmasi, ek kalp
anomalisi (6rnegin koarktasyon) varligi klinik tabloyu daha da kotiilestirir (23).
Zamaninda opere edilmeyen komplet AVSD’li hastalarda akcigerin tikayici damarsal
hastalig1 olustukca kalp yetersizligi bulgulart azalir. Pulmoner direng sistemik direnci

geger ise sagdan sola sant olusur ve siyanoz gelisebilir (47).

Fizik bakida kalp yetersizligi bulgulari; terleme, tasikardi, takipne, dispne ve
hepatomegali siklikla saptanir. Dinleme bulgusu olarak ikinci kalp sesi genis giftlesir,
kiiglik ¢ocuklarda giftlesme sabitlesmemis olabilir. Sternum solu ikinci aralikta ikinci ya
da tiglincii derecede sistolik ejeksiyon iiftirtimii duyulur. Tek AV orifisin oldugu ya da
ciddi ventrikiiler santin oldugu durumlarda biiyiime gelisme geriligi ve konjestif kalp
yetersizligi bulgular1 izlenebilir. Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari olabilir (23).
Prekordiyum hiperaktiftir. Ufiiriimler ¢ok degisken olabilir. Genis VSD’de sternum solu
tiglincli dordiincii interkostal aralikta ikinci dereceden pansistolik {ifiirim duyulabilir.
Ventrikiiler septal defekt kiiciildiikge, iifiirlimiin siddeti artarken, akcigerin tikayici
damarsal hastaligi gelisirse tfiirimiin siddeti azalir. Nadir olmamakla birlikte sol alt
sternal kenarda ya da apekste duyulan yumusak karakterde orta diyastolik tiflirim tek

orifisli AVSD’de artmig akimin bir bulgusu olabilir (4).

Eisenmenger sendromu gelisen AVSD’li hastalar siyanotiktir ve daha dncesinde
duyulabilen sistolik ya da diyastolik tfliriimler kaybolabilir. Pulmoner kapak kapanma

sesi artar, ikinci kalp sesi tek olabilir.
2.7. Tamya Yardimci Yontemler

2.7.1. Elektrokardiyogram (EKG)

Stiperior QRS eksen ve sag ventrikiil hipertrofisi AVSD’li hastalarda goriilen
baslica EKG bulgularidir. P dalgas1 atriyal izomerizm varligi disinda normaldir. PR
uzamasi komplet AVSD hastalarinda siktir (4).
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2.7.2. Radyografi

Kalp ve aortik arkus genellikle soldadir. Her iki ventrikiiliin voliim yiikiine bagh
olarak genel bir kalp biiyiikligii vardir. Soldan saga sant olmasa bile AV kapak
yetersizliginin siklikla eslik etmesi nedeniyle kalp genisleyebilir. Kalp sag ventrikiil
cikis yolu darhigi ya da akcigerin tikayici damarsal hastaligina bagli olarak da
genisleyebilir. Pulmoner kan akiminin artmasina bagli pulmoner trunkus belirgin ve

perifik damarlar artmis olarak goriilebilir (4).
2.7.3. Ekokardiyografi

Ekokardiyografi AVSD’li hastalarda tan1 konulmasi, morfolojik tanimlama,
ameliyat Oncesi tanimlama, ameliyat sonrasi yonlendirmeve ameliyat sonrasi izlemde en
giivenilir yontemdir. Ekokardiyografinin hedefleri; atriyal ve ventrikiiler defektlerin ve
Ozelliklerinin tanimlanmasi; Ozellikle AV kapagm yapisi, islevi, kordal ve papiller
kaslarin yapisma yerlerinin belirlenmesi, AV kapak yetersizliginin ve derecesinin
degerlendirilmesi, AV baglantt tipi ve ventrikiillerin denge ve biiyiikliikklerinin

degerlendirilmesi; ek anomalilerin varlig1 ve cinsinin belirlenmesi seklinde olmalidir

(23).
2.7.4. Magnetik Rezonans Gériintiileme

Magnetik rezonans (MR) goriintiileme ekokardiyografi ile belirlenebilen
goriintlilerin benzerini saglar. Magnetik rezonans goriintiileme VSD’nin biiyiikliglini

belirleme ve ventrikiiler hipoplaziyi gostermede daha dogru sonuglar verebilir (5).
2.7.5. Kalp Kateterizasyonu

Ameliyatt gecikmis hastalarda ameliyat oncesi pulmoner damar direncinin
belirlenmesi ve pulmoner vaskiiler reaktivitenin test edilmesi i¢in yapilir. En 1yi bilinen

anjiokardiyografik 6zellik sol ventrikiil ¢ikis yolunda kugu boynu manzarasidir (4).
2.8. Tedavi

Atriyoventrikiiler septal defektli tiim hastalarda tedavi, kii¢lik septal defekti olan
hastalar diginda, diizeltme ameliyatidir. Tibbi tedavilerden; digoksin ve diliretikler bol
santt1 ve kalp yetersizligi olan siit ¢ocuklarinda kullanilir. Yeterli kalori aliminin

saglanmasi i¢in besleme destegi gerekli olabilir (5).
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2.8.1. Tibbi tedavi

Tibbi tedavinin tek amaci kalp yetersizligi bulgular1 olan ¢ocuklarda cerrahiyi
tercihen altinci aya kadar geciktirebilmektir (5). Tibbi tedavi ile konjestif kalp
yetersizligi belirtilerinin azalmas1 hedeflenmektedir. Diiiretik tedaviler natriiirezi
arttirarak on yiikii azaltirlar, bdylece pulmoner konjesyon ve volim yiikii azalir.
Digoksin gibi inotropik ilaglar miyokardin kasilabilirligini arttirirken, anjiotensin
doniistiiriicii enzim inhibitorleri ardyiikii azaltarak soldan saga santin azalmasina yol
acar. Kalp yetersizligine bagli akciger enfeksiyonu uygun ilagla tedavi edilmelidir.
Tibbi tedaviye yanit vermeyen kalp yetersizligi olan hastalar ameliyat edilmelidir. izole
VSD’nin aksine AVSD’li hastalarda tibbi tedavinin uzatilmasi, anatomik defektin
zamanla diizelmesi ihtimalinin olduk¢a az olmasi nedeniyle tercih edilen bir yontem

degildir (5).
2.8.2. Pulmoner Arterin Bantlanmasi

Pulmoner bant, glinlimiizde nadir uygulanan bir yontemdir. Pulmoner arter akim
ve basincini azaltarak kalp yetersizligini kontrol etme, hastanin biiylime ve gelismesinin
desteklenmesi ve akcigerin tikayict damarsal hastaligi gelismesinin 6nlenmesinde
katkida bulunabilir (37). Bununla birlikte ciddi AV kapak yetersizligi durumlarinda
yapilmasi kontrendikedir (47).

2.8.3. Duzeltici Cerrahi Tedavi

Atriyoventrikiiler septal defektin gercek tedavisi cerrahi onarimdir. Ameliyatla
tim septal defektler kapatilmali ve atriyoventrikiiler kapaklar diizeltilmelidir. Bu
nedenle, gilincel yaklagimda akcigerin tikayici damarsal hastaligi gelisimini 6nlemek
amactyla cerrahinin ilk 3 ay civarinda ve altinci aydan once yapilmasi gerekmektedir
(48).

Down sendromlu hastalarda kalp yetersizligi bulgular1 gelismeyebilir, bu durum
onlarda dogustan itibaren pulmoner damar direncinin yiiksek olmasiyla agiklanabilir.
Yine de, altinc1 aydan once elektif onarim, belirtilerden ya da pulmoner damar direnci

artig1 gelisip gelismemesinden bagimsiz olarak onerilmelidir (49-51).
2.8.4. Diizeltme Ameliyati

Gilinlimiizde komplet AVSD’nin ilk basarili diizeltme ameliyat1 1955 yilinda
Lillehei ve ark. tarafindan yapilmistir (8). Cerrahide ti¢ farkli teknik tanimlanmistir. Tek
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yama tekniginde atriyal ve ventrikiiler santin tek bir yama, ¢ift yama teknigi ise her iki
santin farkli iki yama ile kapatilmasi esasina dayanmaktadir; modifiye tek yama
tekniginde ise ortak kapak ventrikiiler septuma dikilerek ASD’nin yama ile kapatilmasi
amaglanmistir  (15). Parsiyel AVSD tek yama teknigiyle kapatilirken, komplet
AVSD’nin kapatilmasinda genellikle ¢ift yama teknigi kullamilir.  Intermediate
AVSD’de ¢ift yama ya da modifiye tek yama tercih edilmektedir (15). Giincel
caligmalarda, modifiye tek yama tekniginin komplet AVSD’nin kapatilmasinda
kardiyak baypas ve aortik klemp siiresinin kisalmasi, 6liim orani1 ve sol AV kapak

yetersizliginin goriilmesinde azalma oldugu gosterilmistir (52).

Cerrahi teknigin secimi hastadan hastaya ve atriyal ve ventrikiiler defektin
biiytikliigiine gore degismektedir. Eslik eden subaortik darlik gibi anomaliler AVSD
onarimi ile es zamanli yapilmalidir (53). Ameliyat oncesi dikkatli degerlendirme ve
ameliyattaki  ekokardiyografik inceleme ameliyatin basarisim1  arttirir — (54).
Atriyoventrikiiler septal defekt ve Fallot tetralojisi birlikteliginde gegmiste Once
sistemik ve pulmoner sant, sonra tiim diizeltme ameliyat1 yapilsa da; yeni yaklagimlarda
birincil tiim diizeltme ameliyatinin sonuglarin yiiz giildiiriicii oldugu bildirilmektedir

(55).

Atriyoventrikiiler septal defekt onariminin komplikasyonlar1 giiniimiizde azdir
(7, 56, 57). Komplet AVSD’nin akcigerin tikayici damarsal hastaligi gelisimine neden
olmasin1 6nlemek igin cerrahi 3 ay civarinda 6nerilmektedir (6, 48). Ancak ameliyat
zamanlamasi eslik eden kalp hastaliklar1 gibi birgok etmenlerden etkilenebilir. Bes
kilogramin altindaki ¢ocuklarda yapilan diizeltme ameliyatlar1 ge¢ donemde olusan sol
AV kapak yetersizligi yoniinden risk etmeni olarak kabul edilmistir (56). Bununla
birlikte alt1 aym istiinde ameliyat yapilmasi yeniden ameliyat i¢in risk etmeni olarak
bulunmustur (58). 2000 yilindan sonra ameliyat edilen komplet AVSD’li hastalarin
ortalama ameliyat yas1 3,6 ay ile 7,2 ay arasinda degismektedir (59, 60). Intermediate
AVSD’li hastalar ise ortalama bir yasinda ameliyat olmuslardir (9). Ciddi sol AV kapak
yetersizligi olmayan parsiyel AVSD’li hastalar belirtisiz olabilirler, bu durumda
ameliyat gerekliligi ve ameliyat yasi tartismalidir. Parsiyel AVSD’lerde ortalama
ameliyat yas 1,8 yas ile 7,9 yas arasinda degismektedir (9, 61). Bir ¢alismada, dort
yasindan dnce ameliyat edilen parsiyel AVSD’li hastalarda biiylimenin yakalandigi ve

sol AV kapak yetersizliginin daha az gorilldigi gosterilmistir (9). Bununla birlikte
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baska bir ¢calismada, daha biiyiik yaslarda yapilan ameliyatin daha az komplikasyon ve
Olim oranmma neden oldugu gosterilmistir (61). Avrupa Kalp Dernegi parsiyel
AVSD’nin belirgin sag ventrikiil yiiklenmesi oldugu durumlarda diizeltilmesini (Sinif

1,C kanit diizeyinde) onermistir (62).
2.9. Izlem

2.9.1. Erken Bulgular

Atrioventrikiiler septal defektin erken hastane Oliim orani (30 giinliik) son
yillarda azalmistir (63) ve son zamanlarda yapilan ¢alismalarda (2000-2014) 6liim orani
% 0-10 arasinda degismektedir (64-66). Erken donemde goriilen 6liim bazi ¢aligmalarda
kiigiik yasa baglansa da (67, 68) erken donemde yapilan ameliyatin daha gilivenli
oldugunu bildiren galismalar da vardir (7, 56). Erken hastane 6liim orani i¢in {i¢ buguk
kilogramin altinda ameliyat olmak risk etmeni olarak kabul edilmistir (69). Down
sendromunun AVSD onarimi iizerine etkileri g¢eligkilidir (70-74). Down sendromlu
hastalarda pulmoner hipertansiyon ve akcigerin tikayici damarsal hastaligi gelisme riski
daha fazla oldugundan anestezi sirasinda sorunlar yasanabilir, 6te yandan eslik eden
karisik kalp hastaliklart ve ciddi AV kapak sorunlarit Down sendromlularda daha azdir
(70). Onceki ¢alismalarda Down sendromlu hastalarin erken hastane &liim oraninin daha
yiksek oldugu ve farkli tedavi edilmeleri gerektigi soylense de (71), giincel
caligmalarda Down sendromu olan ve olmayan hastalar arasinda erken hastane 6liim
orant agisindan bir fark saptanmamis olup; hatta Down sendromlularda daha diisiik

saptanmustir (72-74).
2.9.2. Ge¢ Donem izlem

Atriyoventrikiiler septal defekt onarimi sonrasinda on yillik yasam sans1 % 70-
100 arasinda bildirilmistir (63, 75). On yillik yasam sansi kalp sorunlarinin karmasiklig
ve uygulanan ameliyat teknigi ile iliskilendirilmistir (70, 75). Ameliyat sonrast goriilen

aritmiler genellikle komplet AVSD onarimi sonrasinda goriiliir ve % 0,5-7,5 arasinda
goriilmektedir (60, 65).

Tiim AVSD tiplerinde onarim sonrasi yeniden ameliyat oran1 % 1,8-28,9’dur
(76, 77). Yeniden yapilan ameliyatlar ¢ogunlukla sol AV kapak yetersizligi nedeni ile
olmaktadir (78-81). Bunu subaortik darlik, rezidiiel VSD, sol ventrikiil ¢ikis yolu darlig
ve sag AV kapak yetersizlikleri izler (80-82). Birkag¢ c¢alismada Down sendromlu
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hastalarda yeniden ameliyat olma riski, Down sendromu olmayanlara kiyasla daha az
saptanmistir (68, 78). Bu durum Down sendromlu hastalarin sol AV kapak
anomalilerinin ve displastik mural yaprak¢ik gériilme oraninin Down olmayan hastalara
gore daha az olmasiyla agiklanabilir. Eriskinler i¢in olan Avrupa Kardiyoloji
Dernegi’nin  klavuzunda, orta-onemli sol AV Kkapak yetersizliklerinde hasta
semptomatik ise ya da semptomatik olmayan hastalarda sol ventrikiil genislemis ya / ya
da cjeksiyon fraksiyonu diisiikse; cerrahi diizeltme onerilir (Smif 1 diizeyinde Oneri)
(62). Orta-onemli sol AV kapak yetersizligi olan asemptomatik hastalarda sol ventrikiil
volum yiiklenmesi ve cerrahi olarak tamir edilebilir kapak yetersizligi olanlarda
ameliyat diistintilebilir (Smif 2 a diizeyinde oneri). Fakat klavuzlar B ve C seviyesinde
kanit diizeyinde olup, bu konuda yapilmis rastgele seg¢ilmis genis topluluklarda ¢alisma
yoktur. Sol AV kapak yetersizligini ekokardiyografi ile degerlendirmek, dinamik olusu
ve cok sayida yetersizlik akimi varligi nedeni ile olduk¢a zordur, bu baglamda cerrahiye
karar vermek ekokardiyografik goriintiilerin olduk¢a 6znel olmasinda dolay1 zorlayici
olmaktadir. Dort boyutlu magnetik rezonans goriintilleme AV kapak yetersizliginin
derecesinin degerlendirilmesinde daha giivenilir oldugu ile siiriilen yeni bir tekniktir

(83).

Sol AV kapak yetersizliginin diizeltilmesi, sol AV kapak onarim1 ya da sol AV
kapak degisimi seklinde olabilir (84). Kapak tamiri yapilan hastalarda kapak degisimi
yapilanlara gore yasama sansit daha yiiksektir (79, 85, 86). Bununla birlikte kapak
degisimi yapilan hastalarin antikoagulan gereksinimi, enfeksiyon riski, gebelikte kalbe
bagli ve yenidogan bebekte komplikasyonlar daha fazladir. Bir ¢aligmada yeniden
ameliyat (cogunlukla kapak degisimi) olan hastalarin %33l sol AV kapak tamirine
giden hastalardan olusmaktadir (79).

Atriyoventrikiiler septal defekt onarimi1 yapilan hastalarin izlemi ile ilgili yapilan
caligmalarin bircogu yasam orani ve yeniden ameliyat ile ilgilidir (15, 77, 80, 81, 82).
Atriyoventrikiiler septal defektlerin onariminindan sonra en sik goriilen komplikasyon
olan sol AV kapak yetersizliginin seyri ve sol AV kapak yetersizligine etki eden risk

etmenlerinin incelendigi az sayida ¢alisma vardir (9, 87, 88).

Kozak ve ark. (87) ¢alismasinda komplet AVSD tanisi ile ortanca 6,7 aylik iken
ameliyat edilen 53 hasta degerlendirilmistir. Ameliyat 6ncesi orta-6nemli sol AV kapak

yetersizligi hastalarin 26’sinda (%49,1) saptanir iken, ameliyat sonrasi ilk 30 giin i¢inde
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yapilan ekokardiyografik incelemede 21 hastada (%39,6) saptanmistir. Ameliyat yasi,
ameliyat kilosu, Down sendromu varligi, ameliyat dncesi donemde orta-onemli AV
kapak yetersizligi, eslik eden AV kapak anomalisi ve ameliyat sirasinda aniiloplasti
yapilmasi ile ameliyat sonrasi erken donemde orta-onemli sol AV kapak yetersizligi
arasindaki iligki arastirilmis; sadece hastanin Down sendromu olmayist ile anlamli iligki

bulunmustur.

Ten Harkel ve ark. (88) parsiyel ve komplet tipte AVSD nedeni ile ortanca 7
aylik iken ameliyat edilen 164 hastada yaptiklari ¢alismada sol AV kapak yetersizligi
gelisimi ve yeniden ameliyat i¢in risk etmenleri saptanmaya g¢alisilmistir. Bu ¢alismada
uzun siireli izlemde 6nemli sol AV kapak yetersizligi lizerine etkili olabilecek cinsiyet,
Down sendromu varligi, ameliyat 6ncesi sol AV kapak yetersizligi, eslik eden baska
kalp anomalileri, ameliyat yasi ve sol ventrikiil ¢ikis yolu darligr etmenleri arastirilmas;
‘univariate’ incelemede ameliyat dncesi onemli sol AV kapak yetersizligi ve hastada
Down sendromunun bulunmayisi risk etmenleri olarak saptanmis ancak ‘multivariate’

incelemede istatistiksel agidan 6nemli iliski bulunmamustir.

Minich ve ark. (9) parsiyel ve ‘‘intermediate’” AVSD tanist ile ortanca 20 aylik
iken ameliyat edilen 87 hastanin ameliyat oncesi ve sonrasi incelendigi diger bir
calismada, ameliyat sirasindaki kilolari, AVSD tipi, ¢ift orifisli sol AV kapak, sol AV
kapagin parasiit deformitesi, ameliyatta aniiloplasti uygulanmis olmasi ya da Down
sendromu varlig: ile orta-6nemli sol AV kapak yetersizligi arasinda iligki aranmus;
ameliyat sonras1 birinci aydaki orta-6nemli sol AV kapak yetersizligi risk etmeni olarak

bulunmustur.

Atrioventrikiiler septal defektli hastalarda AV kapaklar dogustan ve yapisal
olarak sorunludur. Kalp cerrahisi ve valviiloplastideki son zamanlardaki gelismelere
ragmen kapaklarda yetersizlik gelismesinin nedenleri agik degildir. Bazi1 arastirmacilar
geometrideki degisiklik ve diizeltme sirasinda aksin rotasyonu ve displastik subvalvar
yapilar nedeniyle AV kapak yetersizligi gelistigini ileri siirmiiglerdir (89-91). Ayrica
kapak yetersizligi ilerleyici oldugundan, uzun siiredir olan 6nemli sol AV kapak
yetersizligi bu duruma katkida bulunabilir. Onemli sol AV kapak yetersizligi sol
ventrikiil voliim yiikiine ve aniiliisiin genislemesine neden olarak sol ventrikiiliin
yeniden yapilanmasina yol agar. Sol ventrikiil genislemesi ile birlikte buna paralel

olarak sol AV kapak yetersizligi gelisimi artar. Atriyoventrikiiler septal defektli
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hastalarda ameliyat sonrasi sol AV kapak yetersizligini azaltmak i¢in buna yol acan
etmenleri belirlemek gerekmektedir.
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3. GEREC VE YONTEM

Bu ¢alismada AVSD tanisi ile ameliyat edilen ve ameliyat sonrasi en az bir kez
Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinik kontroliine
gelmis ve ekokardiyografileri yapilmis olan 78 hastanin dosyalar1 geriye doniik olarak
incelendi. Tan1 sirasinda, ameliyat 6ncesi ve sonrasit ekokardiyografik bulgular: kayit
edildi. Ameliyat sonrasi tek ekokardiyografik incelemesi olan hastalarin bu bulgular
son ekokardiyografik inceleme olarak tanimlandi. Tiim hastalarin iki boyutlu, M-mod,
renkli akim Doppler, PW Doppler ve CW Doppler incelemesi yapilmisti. Klinigimizde
ekokardiyografik degerlendirmelerde AV kapak yetersizliginin derecesi Amerikan Kalp
Birligi, Amerikan Kardiyoloji Koleji ve Amerikan Ekokardiyografi Birligi’nin onerileri

dikkate alinarak yapilmaktadir (92-94).

Bu calisma Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Etik Kurulu
tarafindan (01.11.2016-393848) onaylanmustir. Geriye doniik bir ¢alisma oldugu igin

yazili onam alinmamuistir.

Atriyoventrikiiler septal defekt tanisi ile diizeltme ameliyati gecirmis olup
ameliyat sonrasi poliklinik kontroliine gelmemis hastalar ve atriyal izomerizm,

fonksiyonel tek ventrikiil ya da Fallot tetralojisi olanlar ¢alismaya alinmadi.
3.1. Hasta Gruplan

Calismamizda hastalarimizin tani yaslar1 ve cinsiyetleri kaydedildi. Hastalar {i¢
gruba ayrilarak incelendi. Grup 1 (n=15) parsiyel AVSD’si olan; grup 2 (n=26)
“intermediate’” AVSD’si olan; grup 3 (n=37) ise komplet tipte AVSD’li hastalardan

olusturuldu.

Ayrica tim AVSD’li hastalar Down sendromu olanlar ve olmayanlar olmak

tizere iki gruba ayrilarak verileri degerlendirildi.
3.2. Ameliyat Oncesi Dénem

Tiim hastalarin ilk ekokardiyografi bulgular1 degerlendirildi. Ekokardiyografide,
AVSD tiplendirilmesi, AV kapaklardaki sorunlar, AV kapak yetersizlik ve dereceleri,
sol ventrikiiliin kasilmasi, pulmoner hipertansiyon varligi, eslik eden pulmoner darlik,

PDA, aort koarktasyonu, subaortik darlik gibi anomali varligi; yapildi ise pulmoner bant
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uygulamasi olanlar dosyalarindan kaydedildi. Down sendromu eslik eden hastalar

belirlendi.
3.3. Diizeltme Ameliyati

Hastalarin diizeltme ameliyati yaslari, ameliyat esnasindaki kilolari, ameliyat

tipi, ameliyat ile es zamanli yapilan tamirler kaydedildi.
3.4. Ameliyat Sonrasi Donem

Hastalarin  ameliyat  sonrast  ckokardiyografik  bulgulart  incelendi.
Ekokardiyografik incelemede sag ve sol AV kapak yetersizlik ve dereceleri, ameliyat
sonrast yama agikligi, sol ventrikiiliin kasilmasi, pulmoner hipertansiyon varligi ve

diger ek bulgular kaydedildi.
3.5. Istatistiksel Yontem

Istatistiksel analizler IBM SPSS 21.0 paket programi yardimiyla yapildi.
Tanimlayici analizler i¢in kategorik veriler siklik (n) ve yiizde (%), siirekli veriler ise
ortalama, standart sapma, ortanca ve en kiigiik, en bliyiik degerler olarak ifade edildi.
Normallik dagilimina degisim katsayisi, histogram, normalite testleri ile karar verildi.
Kategorik degiskenlerin ¢oziimlemesinde Ki-kare testi, ki-kare testi varsayimlarinin
saglanmadig1 durumlarda Fisher’in kesin testi kullanildi. Bagimli iki grubun kategorik
degiskenlerinin ¢oziimlemesinde McNemar testi kullanildi. Bagimli ikiden fazla grubun
ordinal degiskenlerinin karsilastirilmasinda Friedman testi kullanildi, anlamli ¢ikanlar
arasinda farkin hangi gruplardan kaynaklandigini belirlemek i¢in ‘adjusted’ p
degerlerine bakildi. Bagimsiz iki grubun siirekli degiskenlerinin karsilastirilmasinda
normallik dagiliminin saglanmadigr kosullarda Mann-Whitney U testi kullanildi.
Bagimsiz ikiden fazla grubun siirekli degiskenlerinin karsilagtirilmasinda normallik
kosullar1 saglanmadigindan Kruskall-Wallis testi yapildi ve anlamli ¢ikanlar arasinda
farkin hangi gruplardan kaynaklandigin1 belirlemek i¢in Bonferoni diizeltmeli ikili
Mann-Whitney U testi uygulandi. Cok degiskenli ¢oziimlemede, dnceki ¢oziimlemede
belirlenen olas1 etmenler kullanilarak lojistik regresyon analizi kullanildi. p degerinin
0,05’in altinda oldugu durumlar istatistiksel olarak anlamli sonuglar seklinde

degerlendirildi.
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4. BULGULAR

4.1. Genel bilgiler

Atriyoventrikiiler septal defekt tanili toplam 78 hasta olup; 15 hasta (%19)
parsiyel, 26 hasta (%33) ‘‘intermediate’’, 37 hasta (%47) komplet tipte idi (Tablol)
Hastalarin tan1 yaslart bir giin ile 12 yi1l arasinda degismekteydi ve ortanca 6 ay idi.
Hastalarin cinsiyet dagilimina bakildiginda 31 hasta (%39,7) erkek, 47 hasta (%60,3)
kizd1 (Kiz/erkek orani:1,5/1). Dogum agirligi ortalama 3+0,5 kg idi. Ameliyat dncesi
izlem siiresi ortanca 4 ay (12 giin-96 ay) iken; toplam izlemde kalig siiresi 103 ay (28
giin-268 ay) idi. Ameliyat yas1 ortanca 10 ay (3-180 ay); ameliyat kilosu ortanca 6,8 kg
(4-49 kg) idi. Down sendromu 25 hastada (%32) eslik etmeydi.

Tablo 1. Tiim hastalarin demografik verileri

Tiim hastalar

Degiskenler (n=79)
Tan1 yas1 (ay)® 6 (0,03-144)
Cinsiyet (E/K)" 31/47
Down sendromu® 25 (%32)
Ameliyat 6ncesi izlem siiresi (ay)® 4 (0,4-96)
Toplam izlem siiresi (ay)® 103 (0,9-268)

Ortanca (en kiigiik-en biiyiik’, ®n/n, °n (%),
AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt

Ik ekokardiyografik incelemede primum ASD, 78 hastanin 77’sinde (%98,7)
bulunmaktaydi. Primum ASD hastalarin 57’sinde (%74) genis, 6’sinda (% 7,8) orta,
14’tinde (%18,2) kiiciik idi. Primum ASD’si olmayan kanal tipi VSD’li tek bir hasta
vardi. Ventrikiiler septal defekt 64 (%82) hastada eslik etmekteydi. Bunlardan 37’si
(%57,8) genis, 19°u (%29,6) kiiciik, sekizi (%12,5) ¢cevreden gelen dokularla kapatilmig
idi.

Eslik eden kalp anomalilerinden, 27 hastada (%36) sekundum ASD, dokuz
hastada (%11,5) PDA, sekiz hastada (%10,2) pulmoner darlik, {i¢ hastada (%3,8) ek
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VSD, li¢ hastada (%3,8) bikiispid aorta, ii¢ hastada (%3,8) cift orifisli sol AV kapak ve
bir hastada (%1,2) aort koarktasyonu eslik etmekteydi. Kalp dis1 eslik eden
hastaliklardan bir hastada Ellis Van Creveld sendromu, bir hastada anal atrezi ve

ozefagus atrezisi eslik etmekteydi.

Patent duktus arteriyozusu olan dokuz hastanin dordiinde agiklik ince idi ve
ameliyatla miidahale edilmeden kendiliginden kapanmisti. Genis PDA’s1 olan bes
hastanin dordiinde diizeltme ameliyati sirasinda ¢ift ligasyon ile divizyon yapilmist1 ve
ameliyat sonrast déonemde dordiinde de PDA saptanmamusti. Bir hastanin ameliyat

bilgilerine ulasilamadi.

Pulmoner darligi olan sekiz hastanin hepsinde darlik hafif derecede idi. Darlik
yedi hastada kapakta, bir hastada infindibiiler bolgede idi. Pulmoner darliga yonelik bir
miidahale gereksinimi olmadi. Izlemde hastalarin higbirinde pulmoner darlik devam

etmedi.

Ilk ekokardiyografide komplet AVSD’li 37 hastanm 23’iinde (%67,6) AV
kapak yetersizligi olup; 15 hastada (%65,2) hafif, bes hastada (%21,7) orta, ii¢ hastada
(%13,1) 6nemli derecede idi. Parsiyel ve ‘‘intermediate’> AVSD’li 41 hastanin sol AV
kapak yetersizligi 29’unda (%70,7) olup; 16 hastada (%39) hafif, sekiz hastada (%19,5)
orta, bes hastada (%12,1) 6nemli derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi 20 hastada
(%48,7) olup; 15 hastada (%36,5) hafif, ii¢ hastada (%7,3) orta, iki hastada (%4,8)
onemli derecede idi. Pulmoner hipertansiyon toplam 38 hastada (%49) vardi. Bunlarin
37’si (%97,3) sistemik, biri (%2,7) hafif diizeyde idi.

Ameliyat sonrasi ilk ekokardiyografi bulgulari olan toplam 67 hastanin 61’inde
(%91) sol AV kapak yetersizligi olup; 29 hastada (%47,5) hafif, 29 hastada (%47,5)
orta, li¢ hastada (%5) onemli derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi 31 hastada
(%46,3) olup; 21 hastada (%69) hafif; sekiz hastada (%24) orta, iki hastada (%7) 6nemli
derecede idi.

Son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 74 hastada (%97,4) olup; 28
hastada (%37,8) hafif, 37 hastada (%50) orta, dokuz hastada (%12,2) 6nemli derecede
idi. Sag AV kapak yetersizligi 46 hastada (%60,5) olup; 41 hastada (%89,3) hafif, dort
hastada (%8,7) orta, bir hastada (%2) 6nemli derecede idi.
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Ameliyat verilerine ulasilan 59 hastanin (%75), 48’1 (%61,5) tek yama, 11’1
(%18,6) cift yama teknigi ile ameliyat edilmisti. Modifiye tek yama teknigi ile ameliyat
olan hasta yoktu. Ameliyat sonrasi yedi hastada (%9,8) yama agikligi saptanmisti.
Yama acikligi; iki hastada atriyal, bes hastada ventrikiiler seviyede idi. Yama
acikliklarmin hepsi kiigiik idi. Ameliyat sonrasi goriilen kapak sorunlarindan
hastalarimizda en sik aort yetersizligi saptandi, bunu subaortik darlik, aort kapak darlig
ve sol AV kapak darlig1 izledi. Aort yetersizligi alt1 hastada (%7,6) eslik etmekteydi ve
hepsinde hafif derecede idi. Subaortik darlik iki hastada (%2,5) olup; bir hastada
onemli, digerinde hafif idi. Onemli subaortik darligi olan hasta ameliyat olmak iizere
yonlendirildi. Bir hastada hafif aort kapak darligi ve bir hastada hafif sol AV kapak
darlig1 eslik etmekte idi. Ameliyat sonrasi bir hastada pulmoner hipertansiyonun devam
ettigi goriilmiistil.

4.2. Parsiyel AVSD

Parsiyel AVSD’si olan toplam 15 hasta vardi. Hastalarin tan1 yaslar1 yedi ay ile
12 y1l arasinda degismekteydi ve ortanca 38,5 ay idi. Cinsiyet dagilimina bakildiginda 7
hasta (%46,7) erkek, 8 hasta (%53,3) kizdi. (Kiz/erkek orani:1,1/1). Parsiyel AVSD’si
olan hastalarin higbirinde Down sendromu yoktu. Ameliyat dncesi izlem siiresi ortanca
13 ay (20 giin-91ay) iken; toplam izlem siiresi ortanca 121 ay (36-223 ay) idi. Ameliyat
yas1 ortanca 74 ay (19-180 ay); ameliyat kilosu ortanca 20 kg (10-49 kg) idi.

Hastalarin 14’tinde (%93,3) primum ASD vardi. Primum ASD’li 14 hastanin
10’u (71,4) genis, 41 (%28,6) kiigiik idi. Bir hastanin kanal tipi kii¢iikk VSD’si vardi.

Parsiyel AVSD’ye iki hastada (%13,3) sekundum ASD, iki hastada (%13,3)
bikiispid aorta, bir hastada (%6,6) hafif derecede pulmoner kapak darligi, bir hastada
(%6,6) PDA ve bir hastada (%6,6) perimembranoz tipte VSD eslik ediyordu. Kalp dis1

eslik eden anomalilerden bir hastada hem anal atrezi hem de 6zefagus atrezisi vardi.

Ik ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 10 hastada (%71,4) olup; yedi
hastada (%70) hafif, bir hastada (%10) orta, iki hastada (%20) 6nemli derecede idi. Sag
AV Kkapak yetersizligi bes hastada (%35,7) olup; ti¢ hastada (%60) hafif, bir hastada
(%20) orta, bir hastada (%20) 6nemli derecede idi.

Ameliyat sonrasi ilk ekokardiyografi bulgular1 olan 12 hastanin 11’inde (%91,6)
sol AV kapak yetersizligi olup; bes hastada (%45,4) hafif, bes hastada (%45,4) orta, bir
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hastada (%9,2) onemli derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi ti¢ hastada (%30,8) olup;
iki hastada (%66,6) hafif, bir hastada (%33,4) orta derecede idi.

Son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 15 hastada (%100) olup; alt1
hastada (%40) hafif, yedi hastada (%46,7) orta, iki hastada (%13,3) énemli derecede idi.
Sag AV kapak yetersizligi yedi hasta (%46,7) olup; alti hastada (%85,7) hafif, bir
hastada (%14,3) orta derecede idi.

Parsiyel AVSD’li 15 hastanin 13’iinde ameliyat bilgilerine ulasildi. Ameliyat
sirasinda iki hastaya antiloplasti de yapilmisti. Ameliyat sonrasi yama acikligi
goriilmemisti. Bir hasta aort koarktasyonu nedeniyle yeniden ameliyat edildi. Ameliyat
sonrast goriilen kapak sorunlarindan bir hastada hafif derecede aort darligi, bir hastada
ise hafif derecede sol AV kapak darlig1 izlenmisti.

4.3. ““intermediate’’> AVSD

““Intermediate’’ AVSD’si olan toplam 26 hasta vardi. Hastalarin tam yaslar1 bir
ay ile 8 yil arasinda degismekteydi ve ortanca 16 ay idi. Cinsiyet dagilimina
bakildiginda 10 hasta (%38,5) erkek; 16 hasta (%61,5) kizdi. (Kiz/erkek orani:1,6/1).
Hastalarin yedisinde (%28) Down sendromu eslik etmekteydi. Ameliyat 6ncesi izlem
stiresi ortanca 6 ay (12 giin-96 ay) iken; toplam izlem siiresi ortanca 109,5 ay (28 giin-
231 ay) idi. Ameliyat yas1 ortanca 40 ay (10-104 ay); ameliyat kilosu ortanca 14,5 kg
(7,2-25 kg) idi.

Eslik eden anomalilerden; sekundum ASD dokuz hastada (%36), pulmoner
kapak darligi dort hastada (%15,3), ¢ift orifisli sol AV kapak iki hastada (%7,6),
bikiispid aort kapagi bir hastada (%3,8), PDA bir hastada (%3,8) vardu.

““Intermediate”> AVSD’li hastalarda primum ASD 17 hastada (%65,5) genis, ii¢
hastada (% 11,5) orta, 6 hastada (%23) kiigiik idi. Ventrikiiler septal defekt 18 hastada
(%69,2) kiigiik, sekiz hastada (%30,8) ¢evreden gelen dokularla kapatiimisti.

Ik ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 19 hastada (%76) olup; 9
hastada (%47,3) hafif, yedi hastada (%37) orta, ii¢ hastada (%15,7) 6nemli derecede idi.
Sag AV kapak yetersizligi 15 hastada (%60) olup; 12 hastada (%80) hafif; iki hastada
(%13,3) orta, bir hastada (%6,7) 6nemli derecede idi. Ilk ekokardiyografide pulmoner

hipertansiyon sadece bir hastada vardi ve hafif derecedeydi.
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Ameliyat sonrast ilk ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 20 hastada
(%95) olup; yedi hastada (%35) hafif, 12 hastada (%60) orta, bir hastada (%5) onemli
derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi on hastada (%47) olup; dokuz hastada (%90)
hafif, bir hastada (%10) orta derecede idi.

Son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 24 hastada (%96) olup; bes
hastada (%20,8) hafif, 15 hastada (%62,5) orta, 4 hastada (%16,7) 6nemli derecede idi.
Sag AV kapak yetersizligi 14 hastada (%56) olup; 13 hastada (%92,8) hafif, bir hastada
(%7,2) orta derecede idi.

Ameliyat verilerine ulasilan 18 hastanin (%69,2) ameliyat tipi tek yama idi. Ug
hastada ameliyat sirasinda aniiloplasti (hepsi sol AV kapak) de uygulanmisti.
Intermediate AVSD’li iki hastada ameliyat sonrasi biri atriyal biri ventrikiiler diizeyde
yama agikligi vardi ve miidahele edilmeksizin atriyal diizeyde olan yama agikliginin bir
yil sonraki ekokardiyografik incelemesinde; ventrikiiler diizeyde olanin 18 ay sonraki
ekokardiyografik incelemesinde kendiliginden kapandigi gézlenmisti. Ameliyat sonrasi
goriilen kapak problemlerinden iki hastada (%7,6) hafif derecede aort yetersizligi eslik
etmekteydi. Ameliyat oncesi donemde hafif pulmoner hipertansiyonu olan bir hasta

olup ameliyat sonrasi pulmoner hipertansiyon gézlenmemisti.

Bir hasta sol AV kapak yetersizligi nedeniyle yeniden ameliyat edildi.
Intermediate AVSD, sag ve sol AV kapakta orta derecede yetersizlik tanilar1 ile 3,5
yasinda ameliyat olan hastanin, ameliyattan sonra sol AV kapak yetersizligi orta
derecede devam etmis ve bir yil iginde énemli dereceye ilerlemisti. Bes yasinda iken
yeniden ameliyat edilerek sol AV kapaga aniiloplasti uygulanmis ve ameliyat sonrasi
sol AV kapak yetersizligi orta dereceye gerilemisti. Ameliyat sonrasi 11 yildir sol AV

kapak yetersizligi orta derecede devam etmektedir.
4.4. Komplet AVSD

Komplet AVSD’si olan toplam 37 hasta vardi. Hastalarin tani yaslar1 bir giin ile
6 ay arasinda degismekteydi ve ortanca 2,5 ay idi. Cinsiyet dagilimina bakildiginda 14
hasta (%37,8) erkek; 23 hasta (%62,2) kizd1 (Kiz/erkek orani:1,6/1). Hastalarin 18’sinde
(%48,6) Down sendromu eslik etmekteydi. Ameliyat 6ncesi izlem siiresi ortanca 4 ay
(15 giin-6 ay) iken; toplam izlem siiresi ortanca 96 ay (1-268 ay) idi. Ameliyat yasi
ortanca 7 ay (3-10 ay); ameliyat kilosu ortanca 5,2 kg (4-7,2 kg) idi.
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Komplet AVSD’li hastalardaki primum ASD; 30 hastada (%81) genis, ig
hastada (%8,1) orta genislikte; dort hastada (%10,9) kiiciik idi. Rastelli tip A 14 hastada
(%37,8), tip B 9 hastada (% 24,3) bulunmaktaydi. Tip C hastalarimizda saptanmamuisti.

Eslik eden anomalilerden sekundum ASD 16 hastada (% 45,7), PDA vyedi
hastada (%18,9), pulmoner darlik {i¢ hastada (%8,1), ek VSD iki hastada (%?5,4), ¢ift
orifisli sol AV kapak bir hastada eslik etmekteydi.

Ilk ekokardiyografide AV kapak yetersizligi; 23 hastada (%67,6) olup; 15
hastada (%65,2) hafif, bes hastada (%21,7) orta, ii¢ hastada (%13,1) énemli derecede
idi. Kapak yetersizligi yoni {i¢ hastada (%13) sagdan, 12 hastada (%52,2) soldan ve
sekiz hastada (%34,8) ortadan idi. Pulmoner hipertansiyon hastalarin hepsine eslik

etmekte ve hepsi de dnemli derecede idi.

Ameliyat sonrasi ilk ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 30 hastada
(%88,2) olup; 17 hastada (%56,6) hafif, 12 hastada (% 40) orta, bir hastada (%3,4)
onemli derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi 18 hastada (%52,9) olup; 10 hastada
(%55,5) hafif; alt1 hastada (%33,3) orta, iki hastada (%11,2) 6nemli idi.

Son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 35 hastada (%97,2) olup; 17
hastada (%48,8) hafif, 15 hastada (%43) orta, ii¢c hastada (%8,2) énemli derecede idi.
Sag AV kapak yetersizligi 25 hastada (%69,4) olup; 22 hastada (%88) hafif, iki hastada
(%8) orta, bir hastada (%4) 6nemli derecede idi.

Ameliyat oncesinde dort hastaya pulmoner hipertansiyon nedeni ile pulmoner
bant uygulanmisti. Ameliyat verilerine ulasilabilinen 28 hastanin; 17’si (%60,7) tek
yama, 11’1 (%39,3) ¢ift yama teknigi ile ameliyat edilmisti. U¢ hastada ameliyat
sirasinda aniiloplasti de (bir hastada sag AV kapak, iki hastada sol AV kapak)

uygulanmisti. Yeniden ameliyat edilen hasta olmamisti.

Komplet AVSD ameliyatindan sonra biri atriyal, dordii ventrikiiler diizeyde
olmak iizere bes hastada (%6,4) kiiciik yama agikligi vardi. Bu hastalarin izleminde
ventrikiiler diizeyde yama aciklig1 olan ii¢ hastanin yama ac¢ikligi devam etmekte idi,
biri kendiliginden kapandi. Atriyal diizeyde yama ag¢iklig1 olan bir hasta ise 6nemli sol
AV kapak yetersizligine bagli olarak yeniden ameliyat edildi ve yama acgikligi da
kapatildi.
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Ameliyat sonrasi goriilen kapak sorunlarindan dort hastada (%10,8) hafif
derecede aort yetersizligi ve iki hastada subaortik darlik (hafif ve 6nemli derecede)

gelismisti. Onemli subaortik darlig1 olan hastaya ameliyat 6nerildi.

4.5. Atriyoventrikiiler septal defektli hastalarin karsilastirilmasi

Tablo 2. AVSD tiplerine gore demografik verilerin kiyaslanmasi

Degiskenler Tim Parsiyel intermediate Komplet
hastalar AVSD p
(n=78) (n=15)  AVSD(n=26) AVSD (n=37)
Tant yast (ay)? 6(0,03-144) 385 (7-144) 16 (1-96) 2,5(0,036)  <0,001¢
Cinsiyet (E/K)" 31/47 7/8 10/16 14/23 0,829
Down sendromu® 25 (%32) - 7 (%9) 18 (%023) 0,02
Ameliyat oncesi izlem 4(04-96) 13(0,691)  6(04-96) 4(056) 0073

siiresi (ay)?

Toplam izlem siiresi (ay)® 103 (0,9-268) 21 (36-223) 1095 (0,9-231) 96 (1-268) 0,634

30rtanca (en kiigiik-en biiyiik), ®n/n, ¢n (%),  Bonferroni diizeltmeli ikili Mann-Whitney U testi
AVSD: atriyoventrikiiler septal defekt

Atriyoventrikiiler septal defektli hastalar parsiyel, ‘‘intermediate’” ve komplet
olarak ii¢ gruba ayrilmisti. Ug grubun demografik verileri; tam yasi, cinsiyet, Down

sendromu varligi, ameliyat dncesi ve toplam izlem siiresi kiyaslandi (Tablo 2).

Komplet AVSD’li hastalarin tan1 yasi parsiyel ve ‘‘intermediate’> AVSD’li
hastalara gore istatistiksel olarak farkliyd: (p<0,001) ve farkin hangi gruplar arasinda
oldugunu belirtmek icin Bonferroni diizeltmeli ikili Mann-Whitney U testi yapildi.
Komplet AVSD’li hastalarin tani yasi, hem parsiyel hem de ‘‘intermediate’> AVSD’li
hastalardan daha kiigiiktii. Komplet AVSD’li hastalarda Down sendromu goriilme orani

parsiyel ve ‘‘intermediate’” AVSD’li hastalardan daha yiiksekti (p=0,02).

Diger demografik verilerden cinsiyet, ameliyat oncesi ve toplam izlem siiresi

acisindan {i¢ grup arasinda istatistiksel olarak fark saptanmadi (p>0,05).
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Tablo 3. 1ilk ekokardiyografi bulgular

Tiim hastalar Parsiyel intermediate Komplet
Degiskenler (n=78) AVSD AVSD AVSD p
(n=15) (n=26) (n=37)
Primum ASD?
Yok 1(%1,3) 1 (%6,6) - -
Var 77 (%98,7) 14 (% 93,4) 26 (%100) 37 (%100)
inlet VSD?
Yok 14 (%18) 14 (% 93,4) - -
Var 64 (%82) 1 (%6,6) 26 (%100) 37 (%100)
Dokular ile kapanmis 8 (%12,6) - 8 (%30,8) -
Kiigiik 19 (%29,6) 1 18 (%69,2) -
Orta - - - -
Genis 37 (%57,8) - - 37
Sol AV kapak yetersizligi®
Yok 26 (%28,8) 5 (%28,6) 7 (%24) 0,782
Var 52 (%71,2) 10 (%70) 19 (%76)
Hafif 31 (%59,6) 7 (%70) 9 (%47,3)
Orta 13 (%25) 1 (%10) 7 (%37)
Onemli 8 (%15,4) 2 (%20) 3 (%15,7)
Sag AV kapak yetersizligi®
Yok 35 (%41,1) 10 (%64,3) 11 (%40) 0,123
Var 43 (%58,9) 5 (%35,7) 15 (%60)
Hafif 30 (%69,7) 3 (%60) 12 (%80)
Orta 8 (%18,6) 1 (%20) 2 (%13,3)
Onemli 5 (%11,7) 1 (%20) 1 (%6,7)
Tek AV kapak yetersizligi®
Yok 14 (32,4)
Var 23 (%67,6)
Hafif 15 (%65,2)
Orta 5 (%21,7)
Onemli 3 (%13,1)
Pulmoner darhk®
Yok 70 (%89,8) 14 (%93,4) 22 (%84,7) 34 (%91,9) 0,61°
Var 8 (%10,2) 1 (%6,6) 4 (%15,3) 3 (%8,1)
Patent duktus arteriyosus®
Yok 69 (%88,5) 14 (%93,4) 25(%96,2) 30 (%81,1)  0,16°
Var 9 (%11,5) 1 (%6,6) 1 (%3,8) 7 (%18,9)
Aort koarktasyonu®
Yok 77 (%98,8) - - 37 (%100)
Var 1(%1,2) 1(%2,7) - -
Sekundum ASD?
Yok 51 (%64) 13 (%87) 17 (%64) 21 (%54,3) 0,21
Var 27 (%36) 2 (%13) 9 (%36) 16 (%45,7)
Ek VSD?
Yok 75 (%96,2) 14 (%93,4) 26 36 (%94.8)  0,42°
Var 3 (%3,8) 1 (%6,6) - 2 (%5,2)
Bikiispid aort®
Yok 75 (%96,2) 13 (%86,7) 25 (%96,2) 37 0,07¢
Var 3 (%3,8) 2 (%13,3) 1 (%3,8) -
Pulmoner Hipertansiyon®
Yok 40 (%51) 15 25 (%96,2) - <0,01
Var 38 (%649) - 1(%3,8) 37 (%100)
Hafif 1(%2,7) - 1 (%100) -
Orta - - - -
Onemli 37 (%97,3) - - 37 (%100)

an (%), "Komplet AVSD’de tek AV kapak, © intermediate’ ve Parsiyel AVSD’de sag ve sol AV kapak olarak

belirtildi. ¢ Fisher’in kesin testi

ASD: atriyal septal defekt, AV: atriyoventrikiiler, AVSD: atriyoventrikiiler septal defekt, VSD: ventrikiiler septal

defekt
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Hastalarin ilk ekokardiyografik incelemeleri Tablo 3’te yer almaktadir.
Atriyoventrikiiler septal defektli hastalarin ilk ekokardiyografik incelemesinde sag
ventrikiil siklikla genis oldugu ve M-mod 6lgiimler saglikli yapilamadigi i¢in az sayida
hastada kisalma fraksiyonu (KF) degerleri Ol¢iilmiistii. Parsiyel AVSD’de KF ortanca
%33,6 (%33-44), ‘‘intermediate’> AVSD’de ortanca %36,8 (%32-43), komplet
AVSD’de %34,5 (%32-47) saptandi. AVSD tipleri arasinda KF agisindan istatistiksel
bir fark saptanmadi (p>0,05).

Atriyoventrikiiler septal defektli hastalar ilk ekokardiyografik incelemedeki AV
kapak yetersizligi agisindan Karsilastirildiginda ti¢ grup arasinda anlaml fark izlenmedi
(p>0,05). Eslik eden kalp anomalilerinden sekundum ASD, pulmoner darlik, PDA, ek
VSD, bikiispid aorta agisindan her ii¢ grup arasinda anlamlh fark saptanmadi (p>0,05).
Aort koarktasyonu olan hasta sayist az oldugu igin istatiksel olarak karsilastirma

yapilamadi.

Parsiyel, “‘intermediate’” ve komplet AVSD’li hastalar pulmoner hipertansiyon
acisindan kiyaslandiginda anlamli fark saptandi. Komplet AVSD’li hastalarda pulmoner
hipertansiyon parsiyel ve ‘‘intermediate’” gruba gore daha fazla goriilmekteydi
(p<0,01).
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Tablo 4. Ameliyat sonrasi ekokardiyografi bulgular:

Tiim Parsiyel  intermediate Komplet
Degiskenler hastalar AVSD AVSD AVSD p
(n=78)" (n=15)* (n=26)"° (n=37)*
. o/ \b
Kisalma fraksiyonu (%) 38 (28-50) 36 (30-48) 37 (33-44)  40(28-50) 0,646
Sol AV kapak yetersizligi
Yok 6 (%9) 1 (%8,4) 1 (%5) 4(%11,8) 0,601
Var 61(%91) 11 (%91,6) 20 (%95) 30 (%88,2)
Hafif 29 (%475) 5(%454) 7 (%35) 17 (%56,6)
Orta 29 (%47,5) 5 (%454) 12 (%60) 12 (%40)
Onemli 3(%5)  1(%9,2) 1 (%5) 1 (%3,4)
Sag AV kapak yetersizligi’
Yok 36 (%53,7) 9 (%69,2) 11 (%53) 16 (%47,1) 0,301
Var 31 (%46,3) 3 (%30,8) 10 (%47) 18 (%52,9)
Hafif 21 (%69) 2 (%66,6) 9 (%90) 10 (%55,5)
Orta 8(%24)  1(%334)  1(%10) 6 (%33,3)
Onemli 2 (%7) - - 2 (%11,2)
Yama agikhigi®
Yok 71(90,2) ; 24 (%92,4) 32 (%865)  0,42°
Var 7 (%9,9) ; 2 (%7,6) 5 (%13,5)
Atriyal 2 (%28) ; 1 (%50) 1 (%20)
Ventrikiiler 5 (%72) - 1 (%50) 4 (%80)
Aort yetersizligi® 6 (%7,6) - 2 (%7,6) 4 (%10,8) 0,56°
0, - - 0
Subaortik darhk® 2 (%2.5) 2 (%5.2)
Aort darhg® 1(%12)  1(%6,6) - ’
Sol AV kapak darhig:® 1(%1,2) 1 (%6,6) - -
Pulmoner darhk® - - - -
Pulmoner hipertansiyon®
Yok 77 (%98,8) 15 26 37 (%97,3)
Var 1 (%1,2) - - 1 (%2,7)
Hafif ; ; ; -
Orta - - - -
Onemli 1 - - 1

® Ameliyat sonrasi tek ekokardiyografik incelemesi olan 11 hastanin bulgulari son ekokardiyografik inceleme olarak kayit
edildi. ® Ortanca (en kiiitk-en biiyiik),n (%) , ¢ Fisher’in kesin testi
AV: atriyoventrikiiler, AVSD: atriyoventrikiiler septal defekt
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Tablo 5. Ameliyat sonrasi son ekokardiyografi bulgular:

Parsiyel  intermediate =~ Komplet
Degiskenler Tﬁ"(’nli:;lar AVSD AVSD AVSD P
(n=15) (n=26) (n=37)
Kisalma fraksiyonu (%)* 38,5(29-46)  37(29-45)  40(30-46)  38(31-45) 0,569
Sol AV kapak yetersizligib
Yok 4 (%2,6) - 2 (%4) 2 (%55) 0,744
Var 74 (%97,4) 15 (%100) 24 (%96) 35 (%94,5)
Hafif 28 (%37,8) 6 (%40) 5 (%20,8) 17 (48,8)
Orta 37 (%50) 7 (%46,7) 15 (%62,5) 15 (%43)
Onemli 9 (%12,2) 2 (%13,3) 4 (%16,7) 3 (%8,2)
Sag AV kapak yetersizligi®
Yok 32 (%39,5) 8 (%53,3) 12 (%44) 12 (%30,6) 0,270
Var 46 (%60,5) 7 (%46,7) 14 (%56) 25 (%69,4)
Hafif 41 (%89,3)  6(%857) 13 (%92,8) 22 (%88)
Orta 4 (%8,7) 1 (%14,3) 1 (%7,2) 2 (%8)
Onemli 1 (%2) - - 1 (%4)
Yama ag:lkllglb
Yok 75 (%96,2) - - 33(91,9)
Var 3 (%3,8) - - 3 (%8,1)
Atriyal - - - -
Ventrikiiler 3 (%100) - - 3 (%100)
Aort yetersizligi® 6 (%7,6) - 2 (%7,6) 4 (%10,5)  0,56°
Subaortik darhk” 2 (%2,5) - - 2 (%5,2)
Aort darhg” 1 (%1,2) 1 (%6,6) - -
Sol AV kapak darhig” 1 (%1,2) 1 (%6,6) - -
Pulmoner darhk’ - - - -
Pulmoner hipertansiyon®
Yok 77 (%98,7) 15 26 37 (%97,4)
Var 1 (%1,3) - - 1 (%2,6)
Hafif - - - -
Orta - - - -
Onemli 1 (%100) - - 1

# Ortanca (en kiigiik-en biiyiik), °n (%), ¢ Fisher’in kesin testi

AV: atriyoventrikiiler, AVSD: atriyoventrikiiler septal defekt




Hastalarin ameliyat sonrasi ilk ekokardiyografik incelemelerinde KF degerleri,
sol ve sag AV kapak yetersizligi acgisindan {i¢ grup arasinda anlamli fark izlenmedi
(p>0,05) (Tablo 4). Eslik eden kalp sorunlarindan aort yetersizligi ve ameliyat sonrasi
goriilen yama agikligr acgisindan her ii¢ grupta anlamli fark izlenmedi (p>0,05). Aort
darlig1, subaortik darlik, sol AV kapak darligi ve pulmoner hipertansiyon olan hasta

sayist az oldugu igin istatiksel olarak karsilastirma yapilamadi.

Hastalarin ameliyat sonrasi son ekokardiyografik incelemelerinde KF degerleri,
sol ve sag AV kapak yetersizligi acisindan her ii¢ grupta anlamh fark izlenmedi
(p>0,05) (Tablo 5). Eslik eden kalp sorunlarinin sayisi az oldugu igin istatiksel olarak

karsilagtirma yapilamadi.
4.6. Down sendromu olan ve olmayan hastalar

Down sendromu toplamda 25 hastada (%32) vard: (Tablo 6). Down sendromlu
18 hastada komplet (%72), yedi hastada (%28) ‘‘intermediate’> AVSD goriilmekteydi.
Down sendromlu hastalarda parsiyel AVSD yoktu. Down sendromu olmayan 53 hasta
(%68) bulunmaktaydi. Bunlardan 19°u (%36) komplet, 19’u (%36) ‘‘intermediate’’,
15’1 (%28) parsiyel AVSD idi. Down sendromu olan ve olmayan hastalar
kiyaslandiginda, Down sendromlu hastalarda komplet tipte AVSD goriilme oran1 daha

yiiksek saptandi (p=0,02).

Down sendromlu hastalarin tani1 yas1 ortanca iki ay olup (0,03-38 ay), Down
sendromu olmayan hastalarin tani yasi ortanca 10 ay (1-144 ay) idi. Hastalar tan1 yaslari
acisindan kiyaslandiginda iki grup arasinda anlamli fark vardi ve Down sendromlu

hastalarin tani yasi Down sendromu olmayan hastalara gore daha kiiciiktii (p=0,001).

Down sendromlu olan 25 hastadan dokuzu erkek, 16’s1 kiz idi. Down sendromlu
olmayan 53 hastadan 22’si erkek, 31’1 kiz idi. Cinsiyet dagilimi agisindan

kiyaslandiginda farklilik saptanmadi (p>0,05).

Down sendromlu hastalarin ameliyat yasi ortanca yedi ay (4-40 ay), Down
sendromu olmayan hastalarin ameliyat yasi ortanca 30,5 ay (3-180 ay) idi. Down
sendromlu hastalarin ameliyat kilosu ortanca 5,2 kg (4-13,5 kg), Down sendromu
olmayan hastalarin ameliyat kilosu ortanca 10 kg (4-49 kg ) idi. Down sendromlu

hastalarin ameliyat yas1 ve ameliyat kilosu ile Down sendromu olmayanlar arasinda
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anlamli fark vardi ve Down sendromlu hastalarda ameliyat yasi daha kii¢iik (p=0,002)
ve ameliyat kilosu daha azdi (p=0,001).

Down sendromlu hastalarin ameliyat 6ncesi izlem siiresi ortanca dort ay (12 giin-
11 ay), Down sendromu olmayan hastalarin ameliyat 6ncesi izlem siiresi ortanca bes
aydi (25 giin-96 ay). Down sendromlu hastalarin toplam izlem siiresi ortanca 75 ay (2-
265 ay), Down sendromu olmayan hastalarin toplam izlem siiresi ortanca 115,5 ay (28
giin-268 ay) idi. Ameliyat Oncesi izlem ve toplam izlem siiresi agisindan

kiyaslandiginda farklilik saptanmadi (p>0,05).

Tablo 6. Down sendromu olan ve olmayan hastalarin demografik bilgileri

Down Sendromu (+) Down Sendromu (-)

Degiskenler (n=25) (n=53)
AVSD tipi®
Parsiyel - 15 (%28) 0,02
Intermediate 7 (%28) 19 (%36)
Komplet 18 (%72) 19 (%36)
Tani yasi (ay)” 2 (0,03-38) 10 (1-144) 0,001
Cinsiyet (E/K)° 9/16 22/31 0,643
Ameliyat yasi (ay)’ 7 (4-40) 30,5 (3-180) 0,002
Ameliyat kilosu (kg)" 5,2 (4-13,5) 10 (4-49) 0,001
(Aar;)ebliyat oncesi izlem stiresi 4 (0,4-11) 5 (0,8-96) 0,205
Toplam izlem siiresi (ay)® 75 (2-265) 115,5 (0,9-268) 0,165

an (%), Portanca (en kiigiik-en biiyiik), °n/n

AVSD: atriyoventrikiiler septal defekt
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Tablo 7. Down sendromu olan ve olmayan hastalarin ekokardiyografi bulgulari

Tiim hastalar

Down sendromu (+) Down sendromu (-)

Degiskenler (n=78) (n=25) (n=53) P
Kisalma Fraksiyonu® 38,4414,52 39,25+4,46 38+4,55 0,303
Primum ASD"
Yok 1(%1,3) - 1(%1,8) 1,0
Var 77 (%98,7) 25 (%100) 52 (%98,2)
inlet VSD®
Yok 14 (%18) - 14 (%26,5) 0,03
Var 64 (%82) 25 (%100) 39 (%73,5)
Ik ekokardiyografi sol AV kapak yetersizligib
Yok 26 (%28,8) 9 (%36) 17 (%32) 0,732
Var 52 (%71,2) 16 (%64) 36 (%068)
Hafif 31 (%59,6) 10 (%62,5) 21 (%58,3)
Orta 13 (%25) 4 (%25) 9 (%25)
Onemli 8 (%15,4) 2 (%12,5) 6 (%16,7)
ik ekokardiyografi Sag AV kapak yetersizligib
Yok 35 (%41,1) 8 (%53) 27 (%51) 0,142
Var 43 (%58,9) 17 (%47) 26 (%49)
Hafif 30 (%69,7) 14 (%82,4) 16 (%61,5)
Orta 8 (%18,6) 2 (%11,8) 6 (%23)
Onemli 5 (%11,7) 1 (%5,8) 4 (%15,5)
i1k ekokardiyografi tek AV kapak yetersizligibc
Yok 14 (%56) -
Var 11 (%44) 12 (%100) 0,804
Hafif 8 (%72) 7 (%58)
Orta 2 (%18) 3 (%25)
Onemli 1 (%10) 2 (9%17)
Son ekokardiyografi sol AV kapak yetersizligib
Yok 4 (%2,6) 2 (%8) 2 (%3,8) 0,679
Var 74 (%97,4) 23 (%92) 51 (%96,2)
Hafif 28 (%37,8) 10 (%43,5) 18 (%35,3)
Orta 37 (%50) 10 (%43,5) 27 (%52,9)
Onemli 9 (%12,2) 3 (%13) 6 (%11,8)
Son ekokardiyografi sag AV kapak yetersizligi”
Yok 32 (%39,5) 8 (%32) 24 (%45,3) 0,551
Var 46 (%60,5) 17 (%68) 29 (%54,7)
Hafif 41 (%89,3) 15 (%88,2) 26 (%89,7)
Orta 4 (%8,7) 1 (%5,9) 3 (%10,3)
Onemli 1 (%2) 1 (%5,9) -
Pulmoner darhk®
Yok 70 (%90) 23 (%92) 47 (%88,6) 0,634
Var 8 (%10) 2 (%8) 6 (%11,4)
Patent duktus arteriyosus®
Yok 69 (%87) 20 (%80) 49 (%92,5) 0,115
Var 9 (%13) 5 (%20) 4 (%7,5)
Aort koarktasyonu®
Yok 77 (%98,8) 24 (%96) 53 (%100) 0,325¢
Var 1(%1,2) 1 (%4) -
Sekundum ASD®
Yok 51 (%65,5) 14 (%56) 37 (%69,8) 0,224
Var 27 (%34,6) 11 (%44) 16 (9%30,2)
Ek VSD®
Yok 75 (%96,2) 24 (%96) 51 (%96,3)
Var 3 (%3,8) 1 (%4) 2 (%3,7)
Pulmoner Hipertansiyon®
Yok 59 (%75,7) 7 (%28) 52 (%98,2) 0,005
Var 19 (%24,3) 18 (%72) 1 (%1,8)
Hafif 1 (%5,3) - 1 (%100)
Orta - - -
Onemli 18 (%94,7) 18 (%100) -

“ortalama, °n ( %), CKomplet AVSD’de tek AV kapak, ¢ intermediate’ ve Parsiyel AVSD’de sag ve sol AV kapak olarak belirtildi. ¢ Fisher’in

kesin testi  ASD: Atriyal septal defekt, AV: atriyoventrikiiler, VSD: Ventrikiiler septal defekt, AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt
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Down sendromlu hastalarda kisalma fraksiyonu ortalama %39,25+4,46 iken
Down sendromu olmayanlarda %38+4,55 idi ve kisalma fraksiyonu agisindan
kiyaslandiginda gruplar arasinda farklilik saptanmadi (p>0,05) (Tablo 7). Down
sendromlu hastalarin hepsinde primum ASD eslik etmekteydi, Down sendromu
olmayan hastalardan birinde primum ASD yoktu ve her iki grup arasinda anlamli fark
yoktu (p>0,05). Down sendromlu hastalarin hepsinde VSD eslik etmekteydi, bunlardan
18’s1 (%72) genis, besi (%20) kiigiik, ikisi (%8) ¢evreden gelen dokularla kapanmisti.
Down sendromu olmayan hastalarin 39’unda VSD eslik etmekteydi. Bunlardan 19’u
(%48,7) genis, 14’1 (%35,8) kiiciik, altis1 (%15,3) cevreden gelen dokularla kapanmisti.
Her iki grup VSD’nin eslik etmesi agisindan kiyaslandiginda Down sendromlu
hastalarda olmayanlara gore inlet VSD daha fazla idi (p<0,001). Down sendromu olan

hastalarda, pulmoner hipertansiyon olmayanlara gore daha sik saptandi (p=0,005).

Eslik eden kalp anomalilerinden Down sendromlu hastalarin 11’inde (%44)
sekundum tipte ASD, besinde (%20) PDA, ikisinde (%8) pulmoner darlik, birinde
perimembrandz tipte VSD, birinde aort koarktasyonu, birinde bikiispid aorta, birinde
cift orifisli sol AV kapak eslik etmekteydi. Down sendromu olmayan 16 hastada
(%30,2) sekundum ASD, dort hastada (%7,5) PDA, alti hastada (%11,4) pulmoner
darlik, iki hastada ek VSD, iki hastada bikiispid aorta, iki hastada ¢ift orifisli sol AV
kapak eslik etmekteydi. Eslik eden kalp sorunlari acisindan kiyaslandiginda ozellik
saptanmadi (p>0,05).

Down sendromlu hastalarda ilk ekokardiyografide komplet tip AVSD’li
hastalarin 11’inde kapak yetersizligi vardi. Sekizinde hafif (%72), ikisinde orta (%18),
birinde (%10) Onemli derecede idi. Down sendromu olmayan hastalarda ilk
ekokardiyografide komplet tip AVSD’li hastalarin 12’sinde kapak yetersizligi vardi.
Yedisinde hafif (%72), tigiinde orta (%18) ve ikisinde (%10) énemli derecede idi. Her
iki grup kiyaslandiginda anlamh fark yoktu (p>0,05).

Down sendromlu ‘‘intermediate’> AVSD’li hastalarda sol AV kapak yetersizligi
bes hastada (%71) olup; iki hastada (%40) hafif, iki hastada (%40) orta, bir hastada
(%20) onemli derecede idi. Down sendromu olmayan parsiyel ve ‘‘intermediate’’
hastalarda sol AV kapak yetersizligi 24 hastada (%70) olup; 14 hastada (%58,3) hafif;
alt1 hastada (%25) orta, dort hastada (%16,7) onemli derecede idi. Down sendromlu

““intermediate’”> AVSD’li hastalarda sag AV kapak yetersizligi alt1 hastada (%85) olup
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hepsi hafif derecede idi. Down sendromu olmayan parsiyel ve ‘‘intermediate’’
hastalarda sag AV kapak yetersizligi 14 hastada (%55,8) olup; dokuz hastada (%64,3)
hafif, ii¢ hastada (%21,4) orta, iki hastada (%14,3) 6nemli derecede idi.

Down sendromlu hastalarin son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 23
hastada (%92) olup; 10 hastada (% 43,5) hafif; 10 hastada (%43,5) orta, ii¢ hastada (%
13) onemli derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi 17 hastada (%68) olup; 15 hastada
(% 88,2) hafif; bir hastada (%5,9) orta, bir hastada (%5,9) 6nemli derecede idi. Son

ekokardiyografide pulmoner hipertansiyon saptanmamisti.

Down sendromlu olmayan hastalarin son ekokardiyografide sol AV kapak
yetersizligi 51 hastada (%96,2) olup; 18 hastada (% 35,3) hafif; 27 hastada (%52,9)
orta, alt1 hastada (% 11,8) dnemli derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi 29 hastada
(%54,7) olup; 26 hastada (% 89,7) hafif, iic hastada (%10,3) orta derecede idi. Son
ekokardiyografide bir hastada pulmoner hipertansiyon eslik etmekteydi. Her iki grup
arasinda son ekokardiyografide sag ve sol AV kapak yetersizligi agisindan anlamli fark

saptanmadi (p>0,05).

Pulmoner bant yapilan iki hasta olup; Down sendromu olan ve olmayanlar
arasinda pulmoner bant yapilma sikligi agisindan anlamli fark bulunmadi (p>0.05).

Yeniden ameliyat olan iki hasta olup, her ikisi de Down sendromu idi.

Down sendromu olan ve ameliyat verilerine ulasilan 19 hastanin 14’{ (%73,6)
tek, 5’1 (%26,4) ¢ift yama ile ameliyat edilmisti. Down sendromu olmayan ve ameliyat
verilerine ulasilan 35 hastanin (%66) 29°u (%82,8) tek, altis1 (%17,2) ¢ift yama teknigi
ile ameliyat edilmisti. Her iki grup arasinda ameliyat teknikleri agisindan anlamli fark

saptanmadi (p>0,05).
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4.7. Ameliyat verileri

Hastalarin ameliyat verileri kiyaslandiginda ameliyat yasi tiim hastalarda ortanca
10 ay (3-180 ay); parsiyel AVSD’de ortanca 74 ay (19-180 ay), ‘‘intermediate’’
AVSD’de ortanca 74 ay (19-180 ay), komplet AVSD ortanca 7 ay (3-10 ay) idi.
Komplet AVSD’li hastalarin ameliyat yasi parsiyel ve ‘‘intermediate’”> AVSD’li
hastalardan daha kiigtiktii (p<0,001) (Tablo 8).

Ameliyat kilosu tiim hastalarda ortanca 6,8 kg (4-49 kg), parsiyel AVSD’de
ortanca 20 kg (10-49 kg), ‘‘intermediate’” AVSD’de ortanca 14,5 kg (7,2-25 kg),
komplet AVSD ortanca 5,2 kg (4-7,2 kg) idi. Komplet AVSD’li hastalarin ameliyat
kilosu parsiyel ve ‘‘intermediate’> AVSD’li hastalardan daha azd1 (p<0,001). Oncesinde
pulmoner bant yapilan dort hasta vardi ve hepsi komplet tipteydi. Cift yama teknigi
komplet tip AVSD’li hastalarda kullanilmist1 (p<0,001). Aniiloplasti yapilan toplam;
alt1 hasta olup parsiyel, ‘‘intermediate’” ve komplet tip kiyaslandiginda anlamli fark

yoktu (p>0,05).

Tablo 8. Ameliyat verileri

Tiim hastalar ~ Parsiyel  Intermediate Komplet AVSD

Degiskenler (n=78)  AVSD (n=15) AVSD (n=26)  (n=37)

Ameliyat yasi (ay)® 10 (3-180) 74 (19-180) 40 (10-104) 7 (3-10) <0,001°
Ameliyat kilosu (kg)* 6,8 (4-49) 20 (10-49) 14,5 (7,2-25) 5,2 (4-7,2) <0,001°
Oncesinde pulmoner bant 4 - - 4

Ameliyat tipi®

Tek yama 48 13 18 17 <0,001 ¢
Cift yama 11 - - 11

Aniiloplasti®

Var 6 - 3 3 0,39°

2 Ortanca (en kiigiik-en biiyiik), ° Kruskal Wallis, ©n,  Fisher’in kesinlik testi, “Ameliyat verilerine ulailan hastalarin bilgileri kay1t
edilmistir.

AVSD: atriyoventrikiiler septal defekt
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4.8. Kapak yetersizliklerinin kiyaslanmasi

Parsiyel ve ‘‘intermediate’” tipteki AVSD’li hastalar arasinda ilk
ekokardiyografi, ameliyat sonras1 ekokardiyografi ve son ekokardiografisinde sag AV
kapak yetersizlik dereceleri arasinda istatiksel agidan anlamli fark bulunmadi (p>0,05)
(Tablo 9).

Parsiyel AVSD’li hastalarda ilk ekokardiyografi, ameliyat sonrasi
ekokardiyografi ve son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi dereceleri arasinda

istatiksel agidan anlamli fark bulunmadi (p>0,05).

““Intermediate> AVSD’li hastalarda ilk ekokardiyografi, ameliyat sonrasi
ekokardiyografi ve son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi dereceleri arasinda
istatiksel agidan anlamli fark bulunmaktayd: (p=0,007). Son ekokardiyografideki sol
AV kapak yetersizligi ilk ekokardiyografiden fazlaydi.

Komplet tip AVSD’li hastalarda ilk ekokardiyografide tek bir aniiliis ve orifis
oldugu i¢in sag ya da sol AV kapak yetersizliginden bahsedilememekte, fakat akimin
yOniiniin sag, sol ya da ortadan oldugu goriilmektedir. Akimin yonii ile ameliyat sonrasi
donemde kapak yetersizliginin yonii (sag ya da sol) arasinda anlamli bir iliski
saptanmadi (p>0,05). Komplet AVSD’li hastalarda ilk ekokardiyografideki AV kapak,
ameliyat sonrasi ve son ekokardiyografideki sol AV kapak yetersizligi dereceleri
karsilagtirildiginda; son ekokardiyografideki sol AV kapak yetersizliginin ilk
ekokardiyografideki AV kapak yetersizligine goére daha fazla oldugu saptand: (p=0,01).
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Tablo 9. Kapak yetersizliklerinin kiyaslanmasi

Ik Ameliyat sonrasi Son
Degiskenler ekokardiyografi ekokardiyografi ekokardiyografi P
n=78% n=67% n=78%

Parsiyel AVSD
Sag AV kapak yetersizligib
Yok 10 (%64,3) 9 (%69,2) 8 (%53,3)
Var 5 (%35,7) 3 (%30,8) 7 (%46,7) 0513
Hafif 3 (%60) 2 (%66,6) 6 (%85,7) ’
Orta 1 (%20) 1 (%33,4) 1 (%14,3)
Onemli 1 (%20) - -
Sol AV kapak yetersizligib

Yok 5 (%28,6) 1 (%8,4) - 0,086

Var 10 (%70) 11 (%91,6) 15 (%100)

Hafif 7 (%70) 5 (%45,4) 6 (%640)

Orta 1 (%10) 5 (%45,4) 7 (%46,7)

Onemli 2 (%20) 1 (%9,2) 2 (%13,3)
Intermediate AVSD
Sag AV kapak yetersizligi°
Yok 11 (%40) 11 (%53) 12 (%44)
Var 15 (%60) 10 (%47) 14 (%56) 0,105
Hafif 12 (%80) 9 (%90) 13 (%92,8)
Orta 2 (%13,3) 1 (%10) 1 (%7,2)
Onemli 1 (%6,7) - -
Sol AV kapak yetersizligi’
Yok 7 (%24) 1 (%5) 2 (%4) 0,007
Var 19 (%76) 20 (%95) 24 (%96)
Hafif 9 (%47,3) 7 (%35) 5 (%20,8)
Orta 7 (%37) 12 (%60) 15 (%62,5)
Onemli 3 (%15,7) 1 (%5) 4 (%16,7)
Komplet AVSD
Tek AV kapak yetersizligi"
Yok 14 (32,4)
Var 23 (%67,6)
Hafif 15 (%65,2)
Orta 5 (%21,7)
Onemli 3 (%13,1)
Sag AV kapak yetersizligi°
Yok 16 (%47,1) 12 (%30,6) 0,795
Var 18 (%52,9) 25 (%69,4)
Hafif 10 (%55,5) 22 (%88)
Orta 6 (%33,3) 2 (%8)
Onemli 2 (%11,2) 1 (%4)
Sol AV Kapak yetersizligi°
Yok 4 (%11,8) 2 (%5,5) 0,01
Var 30 (%88,2) 35 (%94,5)
Hafif 17 (%56,6) 17 (48,8)
Orta 12 (%40) 15 (%43)
Onemli 1 (%3,4) 3 (%8,2)

®Ameliyat sonras1 tek ekokardiyografik incelemesi olan 11 hastanm bulgular1 son ekokardiyografik inceleme olarak

kay1t edilmistir. n (%) AV: atriyoventrikiiler, AVSD: atriyoventrikiiler septal defekt
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Son ekokardiyografik incelemede hastalar sol AV kapak yetersizligi olanlar ve
olmayanlar olarak ikiye ayrildi ve sol AV kapak yetersizligi ile iligkili olabilecek risk
etmenleri univariate ¢oziimleme ile degerlendirildi (Tablo 10). Ayrica hastalar sol AV
kapak yetersizligi olmayanlar ile hafif olanlar bir gruba, orta-6nemli derecede olanlar
diger bir gruba ayrilarak aymi risk etmenleri degerlendirildi (Tablo 11). Hastalarin
ameliyat yasi, cinsiyeti, Down sendromu varligi, ameliyat tipi, aniiloplasti uygulamasi,
ilk ekokardiyografik incelemede pulmoner hipertansiyon varligi; hem tim sol AV
kapak yetersizlikleri, hem de orta-onemli sol AV kapak yetersizlikleri tizerine etkili risk
etmeni olarak bulunmadi (p>0,05). Sadece ilk ekokardiyografik incelemedeki sol AV
kapak yetersizligi son ekokardiyografideki tiim sol AV kapak yetersizlikleri ve orta-
onemli sol AV kapak yetersizlikleri iizerine etkili risk etmeni olarak bulundu (p=0,001).
Ilk ekokardiyografik incelemede AV kapak yetersizligi olup, son ekokardiyografik
incelemede sol AV kapak yetersizligi olmayan hasta bulunmadigi igin logistik

regresyon analizi yapilamadi.

Son ekokardiyografik incelemede hastalar sag AV kapak yetersizligi olanlar ve
olmayanlar olarak ikiye ayrild1 ve sag AV kapak yetersizligi ile iligkili olabilecek risk
etmenleri univariate ¢éziimleme ile degerlendirildi (Tablo 12). Hastalarin ameliyat yas,
Down sendromu varligi, ameliyat tipi, aniiloplasti uygulamasi, ilk ekokardiyografik
incelemedeki sag AV kapak yetersizligi, ilk ekokardiyografik incelemede pulmoner
hipertansiyon varlig1 ile son ekokardiyografik incelemedeki sag AV kapak yetersizligi
arasinda iligski gosterilmedi (p>0,05). Sag AV kapak yetersizligi ve cinsiyet arasinda
anlamli iligki saptand1 (p=0,002). Erkek cinsiyet [(p=0,16) odds ratio:4,3 (1,3-14,4) ]
son ekokardiyografik incelemede sag AV kapak yetersizligini dort kat arttirmaktaydi.
Ancak regresyon modeli anlamli olmasma ragmen diisiiniilen risk etmenlerinin etkisi

gosterilemedi.
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Tablo 10. Son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligine etkili olan etmenler
(Sol AV Kkapak yetersizligi olmayanlar — Sol AV kapak yetersizligi

olanlar)
Sol AV kapak Sol AV kapak
Etmenler Yetersizligi yetersizligi p
var yok
Ameliyat yasi (ay)® 10 (3-180) 24 (5-104)
Cinsiyet”
Kiz/Erkek 45/29 212 0,669
Down Sendromu®
Var 23 (%31) 2 (%100) 0,433
Yok 51 (%69) 2 (%100)
Ik ekokardiyografide
sol AV kapak yetersizligi*®
Var 52 (%67,5) - 0,001
Yok 22 (%32,5) 4 (%100)
Ameliyat Tipi®
Tek yama 48 2
Cift yama 11 -
Aniiloplasti°
Var 6 (%8,1) - 0,556
Yok 68 (%91,9) 4 (%100)
Ilk ekokardiyografide
pulmoner hipertansiyon®
Var 36 (%48,6) 2 0,958
Yok 38 (%51,4) 2

3ortanca (en kiigiik-en biiyiik), ® n/n, °n (%), “%komplet AVSD’si olanlarda tek AV kapak yetersizligi, ‘’intermediate’” ve
parsiyel AVSD’si olanlarda sol AV kapak yetersizligi dikkate alindi, ® ameliyat verilerine ulasilan hastalarin

AV: atriyoventrikiiler
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Tablo 11. Son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligine etkili olan etmenler

(Sol AV kapak yetersizligi olmayan ile hafif olanlar — Sol AV kapak

yetersizligi orta-onemli olanlar)

Sol AV kapak Sol AV kapak
Etmenler yetersizligi yetersizligi p
(yok-hafif) (orta-onemli)
Ameliyat yasi® 8 (3-167) 17,5 (4-180)
Cinsiyet”
Kiz/Erkek 19/13 28/18 0,895
Down Sendromu®
Var 12 (%37,5) 13 (%28,3) 0,393
Yok 20 (%62,5) 33 (%71,7)
Ik ekokardiyografide
sol AV kapak yetersizligi*®
Var 52 (%70,2) - 0,001
Yok 22 (%29,8) 4 (%100)
Ameliyat Tipi®
Tek yama 20 29 0,595
Cift yama ) 5
Aniiloplasti°
Var 6 (%8,1) - 0,556
Yok 68 (%91,9) 4 (%100)
Ilk ekokardiyografide
pulmoner hipertansiyon®
Var 19 (%59,4) 19 (%41,3) 0,958
Yok 13 (%40,6) 27 (%58,7)

3 ortanca (en kiigiik-en biiyiik), ® n/n, n (%),%omplet AVSD’si olanlarda tek AV kapak yetersizligi, <’ intermediate’” ve
parsiyel AVSD’si olanlarda sol AV kapak yetersizligi dikkate alindi, ® ameliyat verilerine ulagilan hastalarin

AV: atriyoventrikiiler
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Tablo 12. Son ekokardiyografide sag AV kapak yetersizligine etkili olan etmenler

(Sag AV kapak yetersizligi olmayanlar — Sag AV kapak yetersizligi

olanlar)
Sag AV kapak Sag AV kapak
Etmenler yetersizligi yetersizligi p
var yok
‘é‘;‘)ﬁliyat yast 8 (3-127) 36 (4-180)
Cinsiyet”
Kiz/Erkek 21/25 26/6 0,002
Down Sendromu®
Var 17 (%37) 8 (%25) 0,269
Yok 29 (%63) 24 (%75)
Ik ekokardiyografide
sag AV kapak yetersizligi*
Var 28 (%62,2) 15 (%46,8) 0,860
Yok 17 (%37,8) 17 (%53,2)
Ameliyat Tipi®
Jama Tek 26 24 0,214
Cift yama
8 3
Aniiloplasti®
Var 5 (%10,8) 1 (%3,2) 0,546
Yok 41 (%89,2) 31 (%96,83)
Ik ekokardiyografide
pulmoner hipertansiyon®
Var 26 (%56,5) 12 (%37,5) 0,1
Yok 20 (%43,5) 20 (%62,5)

3ortanca (en kiigiik-en biiyiik), °n/n, ¢n (%),%komplet AVSD’si olanlarda tek AV kapak yetersizligi, *’intermediate”” ve

parsiyel AVSD’si olanlarda sol AV kapak yetersizligi dikkate alindi, ® ameliyat verilerine ulagilan hastalarin

AV: atriyoventrikiiler
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5. TARTISMA

Atrioventrikiiler septal defektli hastalarda AV kapaklar dogustan ve yapisal
olarak sorunludur. Kalp cerrahisi ve valviiloplastideki son zamanlardaki gelismelere
ragmen bu hastalarda ameliyat sonrasi ve uzun doénem izlemde sol AV kapak
yetersizligi O6nemli bir sorun olmaya devam etmektedir. Atriyoventrikiiler septal
defektlerin diizeltme ameliyatindan sonra sol AV kapak yetersizligi yeniden ameliyat
yapilmasinin en sik nedenidir (4-6, 9). Atriyoventrikiiler septal defektli hastalarda
ameliyat sonrast sol AV kapak yetersizligini azaltmak i¢in buna yol agabilecek

etmenleri belirlemek gerekmektedir.

Hastalarimizin tani yaslar1 1 giin ile 12 yas arasinda degismekteydi, ortancasi 6
aydi. Komplet AVSD’li hastalarin parsiyel ve ‘intermediate’> AVSD’li hastalara gore
daha erken tan1 aldig1 saptandi. Bu durumun, genis VSD nedeniyle ventrikiil diizeyinde
kan karisiminin gergekleserek kalp yetersizligine yol agmasina ve bu hastalarda belirti

ve bulgularin daha erken ortaya ¢ikmasina baglh oldugu diistiniildii (5, 6).

Hastalarimizin cinsiyet dagilimlarina bakildiginda 47 hasta kiz, 31 hasta erkek
(Kiz/erkek orani: 1,5/1) idi. Rosenthal ve ark. (12) ¢alismasinda erkek kiz oraninin
neredeyse esit oldugu bildirilmistir. Diger bir calismada ise kizlarda biraz daha sik
(Kiz/erkek orani:1,3/1) goriildiigi bildirmistir (95). Calismamizda hastalarimiz cinsiyet
dagilimi agisindan dizinden farkli olarak kizlarda daha fazla saptanmisti. Parsiyel
AVSD’li hastalarda kiz/erkek oran1 1,1/1, ‘‘intermediate’> AVSD’li hastalarda
kiz/erkek orani 1,6/1 ve komplet AVSD’li hastalarda kiz/erkek orani 1,6/1 olup; cinsiyet

dagilimi agisindan AVSD tipleri arasinda istatistiksel anlamli fark saptanmadi.

Atriyoventrikiiler septal defekti olan hastalarin incelendigi ¢aligmalarda AVSD
tipleri farkli oranlarda bildirilmistir (2, 60, 96, 97). Bu durum farkli anatomik
tanimlamalardan da kaynaklanabilir. Bizim ¢alismamizda 15 hasta (%19) parsiyel, 26
hasta (%33) ‘‘intermediate’’ve 37 hasta (%47) komplet tipte idi. Diger bir¢ok ¢alismaya
benzer sekilde bizim calismamizda da komplet AVSD daha fazla hastada saptandi (2,
60, 96, 97).

Hastalarimizin 25’inde (%32) AVSD’ye Down sendromu eslik etmekteydi.
Bircok yaymda (2, 3, 98, 99) AVSD’li hastalarin yaklasik yarisinda Down sendromu
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eslik ettigi bildirilse de, baska bir yayinda (28) hastalarin tigte birinde Down sendromu

eslik etmekteydi. Calismamizda hastalarin yaklasik tigte birinde Down sendromu vardi.

Calismamizda AVSD’ye eslik eden kalp anomalilerinden; 27 hastada (%36)
sekundum ASD, dokuz hastada (%11,5) PDA, sekiz hastada (%10,2) pulmoner darlik,
ic hastada (%3,8) ek VSD, ii¢ hastada (%3,8) bikiispid aorta, ii¢ hastada (%3,8) cift
orifisli sol AV kapak ve bir hastada (%1,2) aort koarktasyonu saptandi. Eslik eden kalp

anomalileri agisindan AVSD tipleri arasinda anlamli farklilik yoktu.

Minich ve ark. (9) galismasinda 60’1 parsiyel, 27’si “‘intermediate’’ olmak {izere
toplam 87 AVSD’li hastada eslik eden kalp anomalileri; 53 hastada (%61) sekundum
ASD, 10 hastada (%12) PDA, ii¢ hastada (%3) sol persistan vena kava superiyor, bir
hastada (%1) ek VSD, iki hastada (%2) cift orifisli sol AV kapak, iki hastada (%2)
parasiit sol AV kapak, bir hastada (%1) aort koarktasyonu, iki hastada (%1,7) pulmoner
vendz donis anomalisi gorildigi bildirilmistir. Calismamizda 41 parsiyel ve
“‘intermediate’” AVSD’li hastalarin 11’inde (%27) sekundum ASD, ikisinde (%5) PDA,
besinde (%12) pulmoner darlik, birinde (%2,5) ek VSD, ii¢iinde (%7,3) bikiispid aorta,
ikisinde (%5) c¢ift orifisli sol AV kapak eslik etmekteydi. Bizim serimizde Minich ve
ark. (9) calismasina benzer sekilde parsiyel ve ‘‘intermediate’” AVSD’de eslik eden en
stk anomali sekundum ASD idi. Ayrica hem tim AVSD’lilerde, hem de komplet
AVSD’li hastalarda eslik eden en sik anomali sekundum ASD idi.

Suzuki ve ark. (100) ¢alismasinda 116 komplet AVSD’li hastada eslik eden kalp
anomalileri; 57 hastada (%49) sekundum tip ASD, 40 hastada (%34,4) PDA, dokuz
hastada (%7,7) iki tarafli vena kava superiyor, alt1 hastada (%5) ek VSD, dort hastada
(%3,4) pulmoner stenoz, dort hastada (%3,4) aort koarktasyonu, iki hastada (%1,7)
pulmoner vendz donlis anomalisi goriildigi bildirilmistir. Lange ve ark. (101)
calismasinda 476 komplet AVSD’li hastada eslik eden kalp anomalileri 180 hastada
(%37,8) sekundum tip ASD, 135 hastada (%28,4) PDA, 29 hastada (%6,1) sol persistan
vena kava superiyor, 14 hastada (%2,9) ek VSD, iki hastada (%0,4) pulmoner vendz
doniis anomalisi saptanmistir. Calismamizda 37 komplet AVSD’li hastanin 16’sinda (%
45,7) sekundum ASD, yedisinde (%18,9) PDA, igilinde (%8,1) pulmoner darlik,
ikisinde (%5,4) ek VSD, birinde ¢ift orifisli sol AV kapak eslik etmekteydi. Bu iki
yayina benzer olarak eslik eden en sik kalp anomalisi sekundum ASD olup, ikinci
siklikta PDA goriilmekteydi.
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Calismamizda hastalarin ilk ekokardiyografilerinde komplet AVSD’li 37
hastanin 23’iinde (%67,6) AV kapak yetersizligi olup; 15 hastada (%65,2) hafif, bes
hastada (%21,7) orta, ii¢ hastada (%13,1) Onemli derecede idi. Parsiyel ve
“‘intermediate’” AVSD’li 41 hastanin 29’unda (%70,7) sol AV kapak yetersizligi olup;
16 hastada (%39) hafif, sekiz hastada (%19,5) orta, bes hastada (%12,1) Snemli
derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi 20 hastada (%48,7) olup; 15 hastada (%36,5)
hafif, ti¢ hastada (%7,3) orta, iki hastada (%4,8) 6nemli derecede idi.

Kuzey Amerika’da yedi merkezin yaptigi ortak calismada; 215 AVSD’li
hastanin 60’1 (%28) parsiyel, sekizi (%3,7) kanal tipi VSD, 27’si (%13)
““intermediate’’, 120’si (%56) komplet tipte idi (60). Ameliyat 6ncesi donemde orta-
onemli sol AV kapak yetersizligi en ¢ok ‘‘intermediate’” AVSD’li hastalarda en az ise
kanal tipi VSD’li hastalarda goriilmiisti. Ameliyat 6ncesi sol AV kapakta orta-6nemli
yetersizlik parsiyel AVSD’de 19 (%32), ‘‘intermediate’” AVSD’de 12 (%44), komplet
AVSD’de 25 (%21) hastada saptanmis; kanal tip VSD’li hastalarda ise orta-onemli
kapak yetersizligi saptanmamisti. Calismamizda ilk ekokardiyografide orta-6nemli sol
AV kapak yetersizligi Kuzey Amerika’da yapilan calismaya benzer sekilde en cok
““intermediate’> AVSD’li hastalarda goriilmiistiir. Calismamizda ilk ekokardiyografide
sol AV kapakta orta-onemli yetersizlik parsiyel AVSD’li ii¢ (%20), ‘intermediate’’
AVSD’1i 10 (%38), komplet AVSD’li sekiz (%21) hastada vardi. Kanal tipi VSD’li bir
hastamiz vardi ve parsiyel AVSD’li grupta degerlendirilmisti ve bu hastada
saptanmamisti. Bizim c¢alismamizdaki AVSD alt gruplarindaki orta-6nemli sol AV

kapak yetersizligi oran1 da Kuzey Amerika c¢alismasi ile benzer bulundu.

Minich ve ark. (9) calismasinda 87 parsiyel ve ‘‘intermediate’” AVSD’li
hastada, ameliyat 6ncesi donemde orta-onemli sol AV kapak yetersizligi 31’inde (%36)

gosterilmis olup; ¢alismamizda bu yayma benzer sekilde parsiyel ve ‘‘intermediate’’

AVSD’li 41 hastanin 13’iinde (%31) orta-6nemli sol AV kapak yetersizligi saptand.

Kozak ve ark. (87) calismasinda 53 komplet AVSD’li hastada ameliyat oncesi
ve ameliyattan otuz giin sonra sol AV kapak yetersizligi degerlendirilmis ve ameliyat
oncesi donemde 23 hastada (%43,4) hafif, 16 hastada (%30,2) orta, 10 hastada (%18,9)
onemli derecede kapak yetersizligi saptanmistir. Calismamizda bu ¢alismaya gore orta-
onemli sol AV kapak yetersizligi oranlar1 diisiik bulunmustur. Bu durum Kozak ve

ark.(87) calismasindaki hastalarin ameliyat yaslar1 ortanca 6,7 ay olmasina ragmen 2,7
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ay ile 3 yas arasinda degismesine, bizim c¢alismamizdaki hastalarin ameliyat yasi

ortanca 7 ay olmasina ragmen 3 ile 10 ay arasinda degismesine bagli olabilir.

Calismamizda orta-6nemli sol AV kapak yetersizligi agisindan ilk
ekokardiyografide, ameliyat sonrasi ve ortanca 8,6 yil sonra yapilan son
ekokardiyografiler karsilastirildiginda; intermediate ve komplet AVSD’li hastalarda
orta-6nemli sol AV  kapak yetersizliginin son ekokardiyografide, ilk

ekokardiyografideki sol ve tek AV kapak yetersizligine gére daha sik oldugu saptandi.

Kuzey Amerika’da yedi merkezin yaptig1 ortak ¢alismada hastalarin ameliyat
Oncesi ve ameliyat sonrasi birinci ve altinci aydaki sol AV kapak yetersizligi
degerlendirilmistir (60). Ameliyattan bir ay sonra yapilan ekokardiyografik incelemede
orta-6nemli kapak yetersizligi parsiyel AVSD’de 19 hastadan 11°¢ (%18),
““intermediate’” AVSD’de 12 hastadan altiya (%22) gerilemis; komplet tip AVSD’de 25
hastadan 29’a (%24) c¢ikmustir. Kanal tipi VSD’li hastalarda ameliyat Oncesi orta-
onemli sol AV kapak yetersizligi yok iken iki hastada (%25) ameliyattan sonra
gelismistir. Ameliyat sonrasi altinci ay degerlendirilmesinde hasta sayisi toplamda
149’a gerilemis ve orta-onemli kapak yetersizligi parsiyel AVSD’de 11 hastada (%29),
“intermediate’> AVSD’de yedi hastada (%33), komplet AVSD’de 18 hastada (%22),
kanal tipi VSD’de ise iki hastada (%29) kapak yetersizligi saptanmustir.

Minich ve ark. (9) calismasinda parsiyel ve ‘‘intermediate’> AVSD’si olan
toplam 87 hastanin ameliyat 6ncesi ekokardiyografik degerlendirmesinde orta-onemli
sol AV kapak yetersizligi 31 hastada (%36) olup, ameliyat sonrasi birinci ayda
degerlendirilen 59 hastanin 12’sinde (%20) ve ameliyat sonrasi altinci ayda
degerlendirilen 59 hastanin 18’inde (%31) saptanmis ve sol AV kapak yetersizliginde
anlamli bir artis olmadigi bildirilmistir. Calismamizda parsiyel ve intermediate AVSD’li
toplam 41 hastanin ameliyat oncesi donemde orta-onemli sol AV kapak yetersizligi
13’tinde (%31,7) vardi, ortanca 8,6 yil izlem sonrasit 28’inde (%68,2) saptandi. Bu

yiiksek oranin uzun izlem siiresine bagl olabilecegi diisiintildii.

Kozak ve ark.(87) komplet AVSD tanisi ile ortanca 6,7 aylik iken ameliyat
edilen 53 hastanin degerlendirildigi bir ¢alismada, hastalarin 26’sinda (%49,1) ameliyat
oncesi orta-onemli sol AV kapak yetersizligi bulunmustur. Ameliyat sonrasi ilk 30 giin
icinde yapilan ekokardiyografik incelemede orta-6nemli sol AV kapak yetersizligi 21

hastada (9%39,6) saptanmistir. Ameliyat yasi, ameliyat kilosu, Down sendromu varligi,
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ameliyat oncesi donemde orta-6nemli AV kapak yetersizligi, eslik eden AV kapak
anomalisi ve ameliyat sirasinda aniiloplasti yapilmasi ile ameliyat sonrasi erken
donemde orta-6nemli sol AV kapak yetersizligi arasindaki iligki arastirilmis; sadece

hastanin Down sendromu olmayisi ile anlaml iligki bulunmustur.

Ten Harkel ve ark. (88) parsiyel ve komplet tipte AVSD nedeni ile ortanca 7
aylik iken ameliyat edilen 164 hastada yapilan bir ¢alismada sol AV kapak yetersizligi
gelisimi ve yeniden ameliyat ic¢in risk etmenleri saptanmaya calisilmistir. Uzun dénem
izlenen (ortanca 66 ay, dagilim 9 ay-12 yas) 157 hastadan 111’1 komplet, 46’s1 parsiyel
AVSD imis. Hastalarin ameliyat 6ncesi donemde 13’iinde (%8) 6nemli sol AV kapak
yetersizligi olup, onalt1 hastada (%10) ameliyat sonras1 erken donemde 6nemli sol AV
kapak yetersizligi saptanmis. Bu 16 hastanin dordiinde kapak yetersizligi kendiliginden
gerilemistir. Ondort hastada da izlem sirasinda onemli kapak yetersizligi gelistirmistir.
Ameliyat sonras1 6nemli kapak yetersizligi gelisen 30 hastanin 15’ine sol AV kapak
yetersizligi nedeniyle yeniden ameliyat yapilmistir. Bu ¢alismada uzun siireli izlemde
onemli sol AV kapak yetersizligi lizerine etkili olabilecek cinsiyet, Down sendromu
varli1, ameliyat oncesi sol AV kapak yetersizligi, eslik eden baska kalp anomalileri,
ameliyat yas1 ve sol ventrikiil ¢ikis yolu darli§i etmenleri arastirilmis; ‘univariate’
incelemede ameliyat oncesi onemli sol AV kapak vyetersizligi ve hastada Down
sendromunun bulunmayist risk etmenleri olarak saptanmis ancak ‘multivariate’
incelemede istatistiksel agidan onemli iliski bulunmamistir. Bunun yanisira yeniden
ameliyat yapilmasina etki eden risk etmenleri olarak ameliyat 6ncesi donemde ve
ameliyattan hemen sonra sol AV kapak yetersizligi varlig1 ve sol ventrikiil ¢ikis yolu

darlig1 saptanmustir.

Parsiyel ve ‘‘intermediate’” AVSD tanisi ile ortanca 20 aylik iken ameliyat
edilen 87 hastanin incelendigi diger bir ¢alismada, hastalarin ameliyat 6ncesi 31’inde
(%36) orta-6nemli sol AV kapak yetersizligi saptanmistir (9). Ameliyat sonrasi birinci
ay izlemlerinde 87 hastanin 17’sinde (%20) orta-6nemli sol AV kapak yetersizligi,
ameliyat sonras1 altinct ayda degerlendirilebilen 59 hastanin 12’sinde (%20) orta-6nemli
sol AV kapak yetersizligi saptanmistir. Bu hastalarin ameliyat sirasindaki kilolari,
AVSD tipi, ¢ift orifisli sol AV kapak, sol AV kapagin parasiit deformitesi, ameliyatta

aniiloplasti uygulanmis olmasi ya da Down sendromu varligi ile orta-onemli sol AV
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kapak yetersizligi arasinda iliski aranmig; ameliyat sonrasi birinci aydaki orta-6nemli

sol AV kapak yetersizligi risk etmeni olarak bulunmustur.

Calismamizda hastalarin ameliyat yasi, cinsiyeti, Down sendromu varligi,
ameliyat tipi, aniiloplasti uygulamasi, ilk ekokardiyografik incelemede pulmoner
hipertansiyon varligr hem tiim sol AV kapak yetersizlikleri hem de orta-onemli sol AV
kapak yetersizlikleri Tlizerine etkili risk etmeni olarak bulunmadi. Sadece ilk
ekokardiyografik incelemedeki sol AV kapak yetersizligi son ekokardiyografideki tiim
sol AV kapak yetersizlikleri ve orta-6nemli sol AV kapak yetersizlikleri tizerine etkili

risk etmeni olarak bulundu.

Atriyoventrikiiler septal defektli hastalar ile ilgili ¢calismalarda en sik yeniden
ameliyat nedeni olan sol AV kapak yetersizligi lizerinde durulmus, sag AV kapak
yetersizligi ile ilgili bir veriye ulagilamamistir. Calismamizda sag AV kapak yetersizligi
tizerine de etkili olabilecek risk etmenleri arastirildi. Hastalarin ameliyat yasi, Down
sendromu varligr, ameliyat tipi, aniiloplasti uygulamasi, ilk ekokardiyografik
incelemedeki sag AV kapak yetersizligi, ilk ekokardiyografik incelemede pulmoner
hipertansiyon varlig1 ile son ekokardiyografik incelemedeki sag AV kapak yetersizligi
arasinda iliski gosterilmedi. Sag AV kapak yetersizligi ve cinsiyet arasinda anlaml
iliski saptandi. Erkek cinsiyet son ekokardiyografik incelemede sag AV kapak
yetersizligini dort kat arttirmaktaydi. Ancak regresyon modeli anlamli olmasina ragmen

olas1 risk etmenlerinin etkisi gdsterilemedi.

Kuzey Amerika’da yedi merkezin yaptigi ortak ¢aligmada aniiloplasti oram
merkezler arasinda 6nemli farklilik géstermekte ve %3-49 arasinda degismekteydi (60).
Atriyoventikiiler septal defekt tipleri arasinda aniiloplasti uygulanmasi ag¢isindan
farklilik saptanmamigtir. Ameliyat Oncesi donemde orta-6nemli sol AV kapak
yetersizligi olan hastalar, sol AV kapak yetersizligi olmayan ya da hafif yetersizligi olan
hastalara gére daha fazla aniiloplasti olmustur. Fakat ameliyat sonrasi altinci aydaki
izlemde aniiloplastinin kapak yetersizligini azaltmadigi gosterilmistir. Minich ve ark.
(9) caligmasinda parsiyel ve ‘‘intermediate’> AVSD’li 87 hastanin 22’sine (%25)
aniiloplasti yapilmistir. Aniiloplasti ameliyat 6ncesi donemde onemli sol AV kapak
yetersizligi olanlarda daha siklikla uygulanmistir. Kozak ve ark. (87) c¢alismasinda
aniiloplasti uygulanan hastalarda ameliyat oncesi ve sonrasi sol AV kapak yetersizligi

arasinda fark saptanmadi. Calismamizda hastalarin altisinda (%8,1) aniiloplasti
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uygulanmistr, bunlardan {icii ‘‘intermediate’’, {l¢ii komplet AVSD’li idi. Diger

caligmalara benzer sekilde aniiloplastinin sol AV kapak yetersizligine etkisi goriilmedi.

Cerrahi tekniklerin gelismesiyle pulmoner bant, giiniimiizde nadir uygulanan bir
yontemdir. Pulmoner arter akim ve basincini azaltarak kalp yetersizligini kontrol etme,
hastanin biiylime ve gelismesinin desteklenmesi ve akcigerin tikayict damarsal hastaligi
gelismesinin  Onlenmesinde katkida bulunabilir. Calismamizda dort hastaya (%)5)
ameliyat oncesi donemde pulmoner bant uygulandi. Pulmoner bant uygulama yaslar1 4,
6,7 ve 7,5 ay idi. Pulmoner bant uygulanan hastalarin hepsi komplet tipte AVSD’li ve
ikisi de Down sendromlu idi. Bu hastalar pulmoner bant yapildiktan 2-5 ay sonra tiim
diizeltme ameliyati uygulanmis ve iyi durumda izlenmektedirler. Bir ¢alismada komplet
AVSD’li 21 hastaya ortalama 3,9+2,8 aylik iken pulmoner bant uygulanmus, teflon
kullanilan 13 hastanin 10’u kaybedilirken Flo Watch pulmoner bant yapilan yedi hasta
yasamistir. Yasayan 10 hastanin altisina ortanca 5,1 ay sonra pulmoner debanding ve

tiim diizeltme uygulanmis olup, dordii ameliyat beklemektedir (102).

Calismamizda ameliyat yas1 ortanca 10 ay (3-180 ay) olup tiim AVSD tipleri
icinde komplet AVSD’li hastalarda parsiyel ve ‘‘intermediate’” AVSD’li hastalara gore
daha kiigliktii. Kuzey Amerika’da yedi merkezde yapilan ortak ¢alismada ameliyat
yaglar1 parsiyel AVSD’li hastalarda ortanca 37 ay (15,6-56,4 ay), ‘‘intermediate’’
AVSD’li hastalarda ortanca 37 ay (6-30 ay), komplet AVSD’li hastalarda ortanca 3,6 ay
(2,4 -4,8 ay), kanal tipi VSD’li hastalarda ortanca 4,8 ay (3,6-4,8 ay) saptanmist1 (60).
Ten Harkel ve ark. (88) calismasinda parsiyel AVSD’li hastalarin ameliyat yas1 ortanca
35 ay (4 ay-15 yas), komplet AVSD’li hastalarin ortanca 5 ay (1 ay-15 yas) bulunmustu.
Boening ve ark. (103) calismasinda 121 AVSD’li hastanin (65 komplet, 17
“‘intermediate’’, 39 parsiyel) ameliyat yasi ortanca 14 ay idi; parsiyel AVSD’de
ortanca 72 ay, ‘‘intermediate’” AVSD’de ortanca 15,6 ay, komplet AVSD’de ortanca
9,6 ay saptanmisti. Calismamizda ameliyat yaglari parsiyel AVSD’li hastalarda ortanca
74 ay (19-180ay), ‘‘intermediate’> AVSD’li hastalarda ortanca 40 ay (10-104 ay),
komplet AVSD’li hastalarda ortanca 7 ay (3-10ay) idi. Komplet AVSD’li hastalarimizin
ameliyat yas1 parsiyel ve ‘‘intermediate’” AVSD’li hastalardan dizine benzer olarak
daha kiigiikti.

Boening ve ark. (103) ¢alismasinda 121 AVSD’li hastanin (65 komplet, 17
“‘intermediate’’, 39 parsiyel ameliyat kilosu ortanca 7,6 kg olup; parsiyel AVSD’de
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ortanca 19,2 kg, ‘‘intermediate’” AVSD’de ortanca 9,1 kg ve komplet AVSD’de ortanca
6 kg oldugu belirtilmisti. Suzuki ve ark. (100) calismasinda 116 komplet AVSD’li
hastanin ameliyat kilosu ortanca 4,8 kg (2,1-23kg) idi. Kozak ve ark. (87) 53 komplet
AVSD’li hastanin ameliyat kilosu ortanca 5,3 kg (2,9-13 kg) idi. Calismamizda
ameliyat kilosu tiim hastalarda ortanca 6,8 kg (4-49 kg), parsiyel AVSD’de ortanca 20
kg (10-49 kg), ‘‘intermediate’> AVSD’de ortanca 14,5 kg (7,2-25 kg) ve komplet
AVSD’de ortanca 5,2 kg (4-7,2 kg) idi. Komplet AVSD’li hastalarin ameliyat kilosu
yukarida bahsedilen ¢alismalara benzer sekilde parsiyel ve ‘‘intermediate’> AVSD’li
hastalardan daha diigiiktii.

Boening ve ark. (103) calismasinda 121 AVSD’li hastanin (65 komplet, 17
““intermediate’’, 39 parsiyel) toplam izlem siiresi ortalama 86+71 ay olup; parsiyel
AVSD’de ortalama 112+76,9 ay, ‘‘intermediate’> AVSD’de ortalama 92,6+73,5 ay,
komplet AVSD’de ortalama 60,6+63,2 ay oldugu belirtilmistir. Calismamizda hastalarin
toplam izlem siiresi ortanca 103 ay (28 giin-268 ay) parsiyel AVSD’de ortanca 121 ay
(36-223 ay), ‘‘intermediate’” AVSD’de ortanca 109,5 ay (28 giin-231 ay), komplet
AVSD’de ortanca 96 ay (1-268 ay) idi. Atriyoventrikiiler septal defekt tipleri arasinda
izlem stiresine gore anlamli farklilik saptanmadi. Bildigimiz kadari ile caligmamiz

ekokardiyografi ile AV kapak yetersizliginin en uzun izlem sonuglarini igermektedir.

Kozak ve ark. (87) calismasinda 53 komplet AVSD’li hastanin 50’sine (%94,3)
cift yama, ticiine (%5,7) tek yama teknigi kullanildig: bildirilmis; Boening ve ark. (103)
caligmasinda ‘‘intermediate’” AVSD’li hastalarin 11’1 (%65) tek yama, altist (%35) gift
yama teknigi ile; komplet AVSD’li hastalarin ise 57’si (%86) ¢ift yama ve dokuzu
(%14) tek yama ile; Atz ve ark. (104) galismasinda ise 120 komplet AVSD’li hastanin
%18’1 tek yama, %72’si ¢ift yama teknigi ile ameliyat edilmistir. Caligmamizda
ameliyat verilerine ulagilan 59 hastanin 48’1 (%61,5) tek yama, 11’1 (%18,6) ¢ift yama
teknigi ile ameliyat edildi. Cift yama teknigi komplet tip AVSD’li hastalarda kullanildi.
Giincel calismalarin bircogunda ¢ift yama teknigi komplet AVSD’li hastalarda daha
fazla uygulanmakta iken, calismamizdaki hastalarda tek yama teknigi daha fazla
kullanildi. Tek ve ¢ift yama tekniginin sol AV kapak yetersizligi lizerine etkisi

saptanmadi.

Toplam 121 AVSD’li hastanin ameliyat sonrast uzun dénem (ortalama 7,2 +4,6

yil) sonuglarinin degerlendirildigi ve ¢ogunlukla cift yama teknigi kullanilan Boening
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ve ark. (103) calismasinda orta-onemli sol AV kapak yetersizligi ameliyat sonrasi
hastalarin %6’sinda saptanir iken, son kontrolde %?20,4’linde saptanmistir. Yasayan 96
hastanin 17’sinde toplam 25 yeniden ameliyat uygulanmistir. Bizim hastalarimizda orta-
onemli sol AV kapak yetersizligi ameliyat sonras1 %52,5 iken (%6°s1 6nemli), ortanca
8,6 yil sonra %62,2 (%11,5’u énemli) saptandi. Onemli sol AV kapak yetersizligi olan
sadece bir hastaya yeniden ameliyat uygulandi. Sol AV kapak yetersizliginde ameliyat
endikasyonlar1 degisik merkezlerde farkli olabilmekle birlikte, yeniden ameliyat olan
hasta sayimizin yukarida belirtilen calismadan belirgin diisiik olmasi, tek yama
tekniginin kullanilmasi ile de iligkilendirilebilir. Bu konunun aydinlatilmasi i¢in uzun

donem izlem g¢aligsmalarina gereksinim vardir.

Komplet AVSD’li hastalarin cerrahi dénem sonuglarinin oldugu bir ¢alismada
120 hastanin 17’sinde atriyal seviyede yama agikligi olup, sadece bir tanesi 3 mm’den
biytiktii. Elli altisinin ise ventrikiller diizeyde yama agikligi olup alt1 ay i¢inde tiim
yama agikliklarindan sadece biri disinda hepsi gerilemisti (104). Minich ve ark. (9)
caligmasinda 87 hastadan ameliyat sonrasi iki hastada yama agikligi gézlenmisti,
bunlardan biri atriyal seviyede, digeri ise ventrikiiler seviyede olup kendiliginden
kapanmisti. Calismamizda ameliyat sonrasi yedi hastada (%9,8) yama agiklig1 saptandi.
Yama acikligy; iki hastada atriyal, bes hastada ventrikiiler seviyede idi. Intermediate
AVSD’li iki hastada ameliyat sonrast biri atriyal biri ventrikiiler diizeyde yama agiklig:
vardi ve miidahele edilmeksizin her ikisinin de kendiliginden kapandigi goézlendi.
Komplet AVSD’li bes hastada (%6,4) yama agikligi vardi. Bu hastalarin izleminde
ventrikiiler diizeyde yama agiklig1 olan ii¢ hastanin yama agikligi devam etmekte idi,
biri kendiliginden kapandi. Atriyal diizeyde yama aciklig1 olan bir hasta ise dnemli sol
AV kapak yetersizligine bagl olarak yeniden ameliyat edildi ve yama agikligi da
kapatildi.

Ameliyat sonrasi goriilen kapak sorunlarindan hastalarimizda en sik aort
yetersizligi saptandi, bunu subaortik darlik, aort kapak darligi ve sol AV kapak darlig
izledi. Aort yetersizligi alt1 hastada (%7,6) eslik etmekteydi ve hepsinde hafif derecede
idi. Subaortik darlik iki hastada (%2,5) olup; bir hastada 6nemli, digerinde hafif idi. Bir
hastada hafif aort kapak darlig1 ve bir hastada hafif sol AV kapak darlig1 eslik etmekte
idi. Minich ve ark.(9) calismasinda bir hastada subaortik stenoz ve sol AV kapak darligi
gozlendigi bildirilmistir. Arsdel ve ark. (105) AVSD’li 528 hastaya tiim diizeltme

o1



ameliyat1 yapildigi 12 yillik donemde 19 hastanin subaortik stenoz nedeniyle yeniden
ameliyat edildigi bildirilmistir. Boening ve ark. (103) ¢aligmasinda ameliyat sonrasi
donemde iki hastada sol AV kapak darlig1 gelistigi belirtilmistir.

Yakin zamanda yapilan ¢alismalarda komplet AVSD’li hastalarda ¢ift yama
teknigi ile ameliyat edilenlerde ortanca 2,5-7,2 yil izlem siiresinde yeniden ameliyat
oraninin %6,8-11 arasinda degistigi bildirilmektedir (106-111). Bir¢ok ¢alismada da tek
yama teknigi ile ameliyat edilenlerde sol AV kapak yetersizligine bagli yeniden
ameliyat edilme orani benzer bulunmustur (112-114). Hanley ve ark. (112) komplet
AVSD’li 301 hastalik serisinde (%97’si tek yama ile ameliyat edilmis) yeniden ameliyat
oranint %9 olarak bildirmistir. Boening ve ark.(103) ¢ift yama teknigi ile ameliyat
edilen komplet AVSD’li 95 hastanin ortanca 7,2 yil izlem siiresinde 14’iinde (%9)
yeniden ameliyat yapilmigtir. Calismamizda bu yayinlardan farkli olarak sol AV kapak
yetersizligine bagli yeniden ameliyat olan sadece bir hasta vardi ve ‘‘intermediate’’

tipteydi.

Yayinlarda sol AV kapak yetersizligine bagli yeniden ameliyat olmanin risk
etmenleri arasinda cift orifisli sol AV kapak, parasiit sol AV kapak, sol AV kapak ile
iliskili anomaliler, Down sendromunun olmayis1 ve pulmoner hipertansiyon
gosterilmistir (28, 115). Fakat ¢calismamizda sol AV kapak yetersizligine bagl yeniden

ameliyat olan sadece bir hasta oldugu icin bu degerlendirme yapilamadi.

Down sendromu tiim hasta grubunda 25 hastada (%32) vardi. On sekiz hastada
komplet (%72), yedi hastada (%28) ‘‘intermediate’> AVSD saptandi. Down sendromlu
hastalarda parsiyel AVSD yoktu. Down sendromu olmayan 53 hasta (%68)
bulunmaktaydi. Bunlardan 19’u (%36) komplet, 19’u (%36) ‘‘intermediate’’, 15’
(%28) parsiyel AVSD idi. Down sendromu olan ve olmayan hastalar kiyaslandiginda,
Down sendromlu hastalarda komplet tipte AVSD goriilme orani birgok yayma benzer
sekilde daha yiiksek saptand1 (2, 3, 28). Down sendromlu hastalarda pulmoner
hipertansiyonun daha sik olmas1 komplet AVSD’nin daha sik olmasina baglandi. Down
sendromlu hastalarin ameliyat yas1 ve ameliyat kilosunun Down sendromu olmayanlara
gore diigik bulunmasi, komplet tipte AVSD’nin daha sik goriilmesinden ve bu

hastalarin daha erken yasta ameliyat olmasindan dolayi idi.

Dizinde Down sendromu olmayan komplet AVSD’li hastalarda ¢ift orifisli sol
AV kapak ve tek papiller kas gibi sol AV kapak anomalileri, sag ventrikiil hakimiyeti ve
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sol tarafta darliga neden olan anomaliler daha sik goriilmektedir (28, 29). Bizim
calismamizda Down sendromu olan hastalardan 16’sinda (%64) ve Down sendromu
olmayan hastalarin 23’iinde (%43) AVSD’ye eslik eden kalp anomalisi bulunmaktaydi

ve her iki grup arasinda anlamli fark saptanmadi.

Calismamizda komplet AVSD’li  Down sendromlu hastalarda ilk
ekokardiyografik incelemede sol AV kapak yetersizligi hastalarin %61,1’inde olup;
%72,7’sinde hafif, %18,1’inde orta ve %9,2’sinde Onemli idi. Izlemde son
ekokardiyografide ise sol AV kapak yetersizligi hastalarin %94,4’iinde olup;
%52,9’unda hafif; %38,8’inde orta ve %8,3’tinde énemli idi. Down sendromu olmayan
hastalarda ilk ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi hastalarin %63,2’sinde olup;
%58,3’iinde hafif; %25’inde orta ve %16,7’sinde o6nemli idi. Izlemde son
ekokardiyografide ise sol AV kapak yetersizligi hastalarin %94,1’tinde olup,
%62,5’inde hafif; %31,2’sinde orta ve %6,3’tinde 6nemli idi. Down sendromu olan ve
olmayan hastalar arasinda sol AV kapak yetersizligi ve dereceleri agisindan ilk,
ameliyat sonrast ve izlemdeki son ekokardiyografi arasinda anlamli farklilik

saptanmada.

Masuda ve ark.(116) calismasinda ilk bir yas i¢inde ameliyat olan 34’4 Down
sendromlu toplam 64 komplet AVSD’li hastanin sol AV kapak yetersizlikleri
degerlendirilmis; hem Down sendromlu hastalarda hem de Down sendromu olmayan
hastalarda sol AV kapak yetersizligi ameliyat 6ncesi, ameliyat sonrast ve izlem sonrasi
ekokardiyografilerde hem bizim c¢alismamiza, hem de diger bir ka¢ calismaya gore

oldukga diisiik bulunmustur (87, 103).
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10.
11.

12.

6. SONUCLAR

Atriyoventrikiiler septal defekt tanisi ile ameliyat edilen toplam 78 hastamizin
tan1 yaslar1 1 giin ile 12 yag arasinda degigsmekteydi ve ortancasi 6 ay idi.

Otuz bir hasta (%39,7) erkek; 47 hasta (%60,3) kizdi (Kiz/erkek orani: 1,5/1).
On bes hasta (%19) parsiyel, 26 hasta (%33) ‘‘intermediate’’, 37 hasta (%47)
komplet tipte idi.

Hastalarimizin 25’1 (%32) Down sendromu, 53’4 (%68) Down sendromu
degildi.

Yirmi yedi hastada (%36) sekundum ASD, dokuz hastada (%11,5) PDA, sekiz
hastada (%10,2) pulmoner darlik, {i¢ hastada (%3,8) ek VSD, ii¢ hastada (%3,8)
bikiispid aorta, ii¢ hastada (%3,8) cift orifisli sol AV kapak ve bir hastada
(%1,2) aort koarktasyonu eslik etmekteydi.

Ameliyat 6ncesinde dort hastaya pulmoner bant ameliyati uygulanmisti.
Hastalarin ameliyat yasi ortanca 10 ay (3-180 ay) idi. Komplet AVSD’li
hastalarin ameliyat yas1 parsiyel ve ‘‘intermediate’” AVSD’li hastalardan daha
kiictiktii.

Hastalarin ameliyat kilosu tiim hastalarda ortanca 6,8 kg (4-49 kg). Komplet
AVSD’li hastalarin ameliyat kilosu parsiyel ve ‘‘intermediate’> AVSD’li
hastalardan daha azdi.

Ameliyat teknigi ile ilgili verilere ulasilan 59 hastanin, 48’1 (%81,4) tek yama,
111 (%18,6) ¢ift yama teknigi ile ameliyat edilmisti. Cift yama teknigi komplet
tip AVSD’li hastalarda kullanilmigti.

Ameliyat sirasinda 6 hastaya (%7,6) aniiloplasti yapildi.

Ameliyat sonras1 yedi hastada (%9,8) yama a¢iklig1 saptandi. Yama agikligr; iki
hastada atriyal, bes hastada ventrikiiler seviyede idi. Yama acikliklarinin hepsi
kiiciik idi.

Ameliyat sonras1 goriilen kapak sorunlarindan en sik aort yetersizligi saptand,
bunu subaortik darlik, aort kapak darligi ve sol AV kapak darligi izledi. Aort
yetersizligi alt1 hastada (%7,6) eslik etmekteydi ve hepsinde hafif derecede idi.
Subaortik darlik iki hastada (%2,5) olup; bir hastada 6nemli, digerinde hafif idi.
Bir hastada hafif aort kapak darligi ve bir hastada hafif sol AV kapak darligi
eslik etmekte idi.
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13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

Ilk ekokardiyografide komplet AVSD’li 37 hastanin 23’iinde (%67,6)
atriyoventrikiiler kapak yetersizligi olup; 15 hastada (%65,2) hafif, bes hastada
(%21,7) orta, ii¢ hastada (%13,1) Onemli derecede 1idi. Parsiyel ve
“‘intermediate’> AVSD’li 41 hastanin 29’unda (%70,7) sol AV kapak
yetersizligi saptandi; 16 hastada (%39) hafif, sekiz hastada (%19,5) orta, bes
hastada (%12,1) 6nemli derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi 20 hastada
(%48,7) olup; 15 hastada (%36,5) hafif, iic hastada (%7,3) orta, iki hastada
(%4,8) 6nemli derecede idi.

Ameliyat sonrasi ilk ekokardiyografi bulgulari olan toplam 67 hastanin 61’inde
(%91) sol AV kapak yetersizligi olup; 29 hastada (%47,5) hafif, 29 hastada
(%47,5) orta, li¢ hastada (%5) onemli derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi 31
hastada (%46,3) olup; 21 hastada (%69) hafif; sekiz hastada (%24) orta, iki
hastada (%7) 6nemli derecede idi.

Son ekokardiyografide sol AV kapak yetersizligi 74 hastada (%97,4) olup; 28
hastada (%37,8) hafif, 37 hastada (%50) orta, dokuz hastada (%12,2) 6nemli
derecede idi. Sag AV kapak yetersizligi 46 hastada (%60,5) olup; 41 hastada
(%89,3) hafif, dort hastada (%8,7) orta, bir hastada (%2) 6nemli derecede idi.
Parsiyel AVSD’li  hastalarda ilk ekokardiyografi, ameliyat sonrasi
ekokardiyografi ve son ekokardiyografideki sol AV kapak yetersizligi dereceleri
arasinda istatiksel agidan anlamli fark bulunmadi (p>0,05).

““Intermediate”> AVSD’li hastalarda ilk, ameliyat sonrast ve son
ekokardiyografideki sol AV kapak yetersizligi dereceleri karsilastirildiginda; son
ekokardiyografideki sol AV kapak yetersizliginin ilk ekokardiyografidekine
gore daha fazla oldugu saptandi.

Komplet tip AVSD’li hastalarda ilk ekokardiyografide tek bir aniiliis ve orifis
oldugu i¢in sag ya da sol AV kapak yetersizliginden bahsedilememekte; fakat
yetersizlik akimin yonii sag, sol ya da ortadan olabilmektedir. Akimin yonii ile
ameliyat sonrasi donemde sag ya da sol AV kapak yetersizligi bulunmasi
acisindan anlamli bir iligki saptanmada.

Komplet AVSD’li hastalarda ilk ekokardiyografideki AV kapak, ameliyat
sonrast ve son ekokardiyografideki sol AV kapak yetersizligi dereceleri
karsilagtirildiginda; son ekokardiyografideki sol AV kapak yetersizliginin ilk
ekokardiyografideki AV kapak yetersizligine gore daha fazla oldugu saptandi.
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20.

21.

22.

23.

24,

Atriyoventrikiiler septal defektli hastalar ilk ekokardiyografik incelemedeki sag
AV kapak yetersizligi acisindan karsilastirildiginda {i¢ grup arasinda anlaml
fark izlenmedi. Parsiyel ve ‘‘intermediate’’ tipteki AVSD’li hastalar arasinda ilk
ekokardiyografi, ameliyat sonrasi ekokardiyografi ve son ekokardiografideki sag
AV kapak yetersizlik dereceleri arasinda istatiksel agidan anlamli fark
bulunmada.

Hastalarin ameliyat yasi, cinsiyeti, Down sendromu varligi, ameliyat tipi,
aniiloplasti uygulamasi ve pulmoner hipertansiyon hem hafif-orta-6nemli sol
AV kapak yetersizlikleri hem de sadece orta-6nemli sol AV kapak yetersizlikleri
tizerine etkili risk etmeni olarak bulunmadi, sadece ilk ekokardiyografik
incelemedeki sol AV kapak yetersizligi her iki duruma etkili risk etmeni olarak
bulundu.

Hastalarin ameliyat yasi, Down sendromu varligi, ameliyat tipi, aniiloplasti
uygulamasi, ilk ekokardiyografik incelemedeki sag AV kapak yetersizligi ve
pulmoner hipertansiyon ile son ekokardiyografik incelemedeki sag AV kapak
yetersizligi arasinda iliski gosterilmedi. Sag AV kapak yetersizligi ile cinsiyet
arasinda anlaml iligki saptandi. Erkek cinsiyet son ekokardiyografik incelemede
sag AV kapak yetersizligini dort kat arttirmaktaydi. Ancak regresyon modeli
anlamli olmasina ragmen diisiiniilen risk etmenlerinin etkisi gosterilemedi.
Calismamizda iki hastamizda ikincil miidahale gereksinimi oldu; bu hastalardan
biri 6nemli sol AV kapak yetersizligi, digeri aort koarktasyonu nedeniyle
yeniden ameliyat edildi.

Down sendromlu hastalarin tan1 yasi, ameliyat yast ve ameliyat kilosu Down
sendromu olmayan hastalara gore daha azdi; cinsiyet acisindan farklilik
saptanmadi. Down sendromlu hastalarda komplet AVSD ve pulmoner
hipertansiyon goriilme sikligi daha yiiksekti. Eslik eden kalp anomalilerinin
sikligr acisindan farklilik bulunmadi. izlem siireleri benzerdi. ilk, ameliyat
sonras1 ve izlemdeki son ekokardiyografide sag ve sol AV kapak yetersizlikleri

acisindan Down sendromu olan ve olmayan hastalar arasinda fark saptanmadi.
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