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OZET

Dogustan kalp hastaliklari, dogumsal malformasyonlardan en sik goriilenidir.
Yenidoganlarda dogustan kalp hastaligi sikligi 1000 canli dogumda 4- 10 arasinda
gorilmekle birlikte, onemli mortalite ve morbite nedenleri arasindadir. Biiyiik arter
transpozisyonu (BAT, TGA), dogustan kalp hastaliklarinin % 5- 7’sini olusturmaktadir.
Tedavi edilmemis BAT’l1 hastalarin % 30’u ilk hafta i¢inde, % 50’si ilk ay i¢inde,
% 70’1 ilk alt1 ay i¢inde ve % 90’1 ilk bir yil i¢inde kaybedilir. Giintimiizdeki cerrahi
teknikler ile yasama oranlar1 % 97’nin tstiine ¢ikmigtir. Hastalarin orta ve uzun donem
izleminde supravalviiler pulmoner stenoz, koroner arterlerde darlik, miyokard iskemisi

ve enfarktiisii, aortik regiirjitasyon gibi komplikasyonlarla karsilasilir.

Bu calisgmada, Ocak 2000- Aralik 2014 tarihleri arasinda Ondokuz Mayis
Universitesi Tip Fakiiltesi (OMUTF) Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda basit BAT
tanist alan 66 hasta, hastaligin klinik seyir ve prognozunu etkileyen faktorler hakkinda

bilgi edinilmesi amaciyla, geriye doniik olarak degerlendirildi.

Hastalardan sadece ii¢ tanesinin (% 4,5), iiciincli basamak saglik kurulusu olan
OMUTF hastanesinde dogdugu saptandi. Hastalar ortanca besinci giinde BAT tanisi
almigken, dogumunun ilk giinii icinde BAT tanist alan hasta sayist yalniz 10 (% 15,2)
olarak bulundu. Ayni1 zamanda prenatal donemde yapilan obstetrik ultrasonografilerde
(USG) kardiyak patoloji saptanabilen hasta sayisinin da ii¢ (% 4,5) oldugu tespit edildi.
Prenatal dykiilerinde, annesinde diyabetus mellitus (DM) tanist olan hasta siklig1 % 6,1

olarak saptandi.

Yasaminin ilk haftasi icerisinde BAT tanis1 alan hastalarda fizik muayenelerinde
(FM) kalp yetersizligi ve telekardiyografilerinde (TELE) kardiyomegali ve akcigerlerde
konjesyon bulgusu, daha sonra tani alan hastalara gore, daha az goriilmekteydi. Ayni
zamanda bu hastalarin ekokardiyografilerinde (EKO) de kalp bosluklar1 fizyolojik

siirlara daha yakin olarak saptandi.

Diizeltme ameliyati yapilan hastalarin % 81,4’line Jatene, % 14,0’line Senning,
% 4,7’sine Rastelli operasyonu yapildigi tespit edildi. Diizeltme cerrahisi yontemi ile
Oliim arasinda erken déonemde anlamli iliski bulunamadi. Orta ve uzun donemde Jatene

operasyonu geciren hastalarin EKO’larinda ejeksiyon fraksiyonu (EF) anlamli olarak



daha yiiksek bulundu. Ayni zamanda Jatene operasyonu gegiren hastalarin EKO’larinda
kalp bosluklarinin genisligi de daha dengeli boyutlarda saptandi.

Diizeltme cerrahisi yapilan hastalarda takip siiresince en fazla karsilagilan kapak
patolojisi supravalvuler pulmoner stenoz olarak bulundu, ancak hi¢bir hastamizda

pulmoner stenozdan dolay1 ikinci bir cerrahi girisim ihtiyaci duyulmadi.

Hastanemizde hesaplanan 6liim orani % 43,9 oldugu tespit edildi. Tan1 konulan
ilk andan, son kontrole kadar gegen siirede diizenli takibimizde olan hastalarin takip

stiresi en az 16, en fazla 215, ortalama da 100,27+ 62,17 aydir.

Biiyiik arter transpozisyonlu hastalarin erken donemde tani alip, dogumlarinin
ilk haftasi, ideal olarak da ilk ti¢ glni iginde diizeltme cerrahisi yapilmasi
onerilmektedir. Bizim ¢aligmamizdaki en oOnemli kisitlayici nokta, hastalarimizin
prenatal tani oranlarmin diisiik olmasi, hastaneye geciken basvurulardan dolayr diger
calismalara oranla daha ge¢ donemde tani1 almalar1 ve tan1 aldiklar1 anda hastalarda kalp
yetersizliginin baslamis olmasiydi. Tasra bdlgesinde yasayan gebelerin, gebelik
izlemleri aile hekimleri tarafinca yapilmakta olup, takipler sirasinda fetusun kalp tepe
atim1 el doppleri ile dinlenerek, kardiyolojik degerlendirme yapilmaktadir. Bu nedenle
gebelerde, hem BAT agisindan prenatal tani oranlarini arttirmak amaciyla, hem de diger
dogustan hastaliklarin tanisinin  konulabilmesi amaciyla, kadin dogum uzmanlari
tarafindan gebelerin detayli USG’lerinin yapilmasi desteklenmelidir. Boylece hastalarin
erken donemde tani almalari, cerrahi diizeltme operasyonlarimin ilk hafta iginde

yapilmasi saglanarak yasama oranlar arttirilabilir.



ABSTRACT

Congenital heart diseases are the most common congenital malformations. The
incidence of congenital heart disease in newborns is between 4-10 per 1000 live births
and it is among the pivotal causes of morbidity and mortality. Transposition of the great
arteries (TGA) consist of 5-7% of the congenital heart diseases. Thirteen percent of
untreated patients die within the first week, 50% within the first month, 70% within first
6 months and 90% within the first year of life. Survival rates has increased over 97%
recently in consequence of current surgical techniques. Clinicians are faced with
complications such as supravalvular pulmonary stenosis, coronary artery stenosis,
myocardial ischemia/ infarction and aortic regurgitation on the mid/long-term follow up

of patients.

In this study, we analyzed retrospectively 66 patients with simple TGA between
January 2000 and December 2014 at Pediatric Cardiology Department of Ondokuz
Mayis University, Faculty of Medicine, in order to obtain factors affecting clinical

course and prognosis of the disease.

Only three patients (4.5%) were borned at the hospital of Ondokuz Mayis
University, Faculty of Medicine where is a tertiary health care institution. Median
duration of the diagnosis of TGA was five days after birth and only ten patients
(% 15.2) were diagnosed within the first day of birth. At the antenatal period, three
patients (% 4.5) have owned a cardiac pathology with the aid of obstetrical
ultrasonographies (USG). Prenatal history revealed 6.1% of the patients have diagnosis

of maternal diabetes mellitus (DM).

Patients, who diagnosed with TGA within the first week of lives, have less heart
failure at physical examinations and, less cardiomegaly and pulmonary congestion
findings at telecardiographies compared to patients diagnosed after first week. On the
other hand, heart chambers are more closer to physiological limits at echocardiographic

examinations, at patients who diagnosed with TGA within the first week of lives.

Eighty-one point four percent of the patients underwented to corrective surgery
of Jatene, 14.0% to Senning and, 4.7% to Rastelli operation. No relationship was

found between early deaths and corrective surgical operation methods. Patients



underwented to corrective surgery of Jatene had significantly higher ejection fractions
(EF) during echocardiographic examinations on mid/long-term follow up. At the same
time patients, who underwented to corrective surgery of Jatene, heart chambers are

more closer to physiological limits at their ECHO’s.

The most seen valvular pathology during follow-up period was supravalvular

pulmonary stenosis, but any patient had a secondary surgery due to pulmonary stenosis.

Our hospital mortality rate was 43.9%. Duration time of follow-up was

minimum 16 months, maximum 215 months and average 100.27 + 62.17 months.

It is recommended that patients should receive early diagnosis of TGA and,
corrective surgery should performed optimal in first three days, at least in the first week
of life. In our study, main restrictive problem is low prenatal diagnosis rate, late
diagnosis due to delayed hospital admissions and consist of hearth failure symptoms at
diagnosis periods. In rural areas, pregnancy follow ups are done by primary care
physicians and during these follow up fetal cardiac evaluation is performed only by
hand dopplers to listen fetal heart rate. Therefore in order to increase the prenatal
diagnosis rates of both TGA and, other congenital diseases, it is supported that, detailed
ultrasound of pregnant women should be performed by obstetricians. Thus, patients will
diagnose at an early stage, surgical correction will be performed within the first week of

life and survival rates will increase.
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1. GIRIS VE AMAC

Dogustan kalp hastaliklari, en sik goriilen dogumsal malformasyonlardir.
Yenidoganlarda dogustan kalp hastaligi sikligi 1000 canli dogumda 4- 10 arasinda
goriilmekle birlikte, 6nemli mortalite ve morbite nedenleri arasindadir (1). Siyanoza
neden olan dogustan kalp hastaliklar1 arasinda ilk sirada biiyiik arter transpozisyonu
(BAT, TGA) yer almaktadir (2). Biiyiikk arter transpozisyonu, dogustan Kkalp

hastaliklarinin % 5- 7’sini olusturmaktadir (1).

Biiyiik arter transpozisyonu, aortun sol ventrikiil yerine sag ventrikiilden,
pulmoner arterin sag ventrikiil yerine sol ventrikiilden kdken aldigi dogustan kalp
hastaligidir ve bu duruma ventrikiiloarteriyel diskordans da denir. Biiyiik arter
transpozisyonlarinin en sik goriilen sekli, ventrikiil ve atriyumlarin anatomik
pozisyonlarinda bir bozukluk yokken, aortun sag yonde rotasyonu sonucu, pulmoner
artere gore onde ve sag tarafta yer almasindan dolay1 isim verilen dextro-TGA’dir (D-
TGA). Bu hastalarda birbirinden bagimsiz iki dolasim mevcuttur ve bu dolasimlar
arasinda yasami olasi kilacak atriyal septal defekt (ASD) veya patent foramen ovale
(PFO), ventrikiiler septal defekt (VSD) ve patent duktus arteriyozus (PDA) gibi
sistemik dolasima oksijen destegi saglayan bir gecisin varligi zorunludur. Bu iki

dolagim arasinda bir baglant1 olmamasi durumunda yasam olanaksizdir (3).

ASD veya PFO, VSD ve PDA ile birlikte olan ve BAT’larin % 80’ini olusturan
transpozisyonlar basit- BAT olarak adlandirilirken, diger kardiyak malformasyonlarin
varliginda hastalik kompleks- BAT olarak adlandirilir (3).

Hastaligin klinik 6zelikleri ASD, PFO, VSD ve PDA gibi kalbin sag1 ve solu
arasindaki baglantilarla oksijenden zengin kanin viicuda dagitilma miktar: ile dogru
orantili olarak karsimiza c¢ikar. Ozellikle ilk giinlerde bu mevcut baglantilarn
kapanmasin1 onlemek ve yeterli oksijeni viicuda gonderebilmek amaciyla medikal
tedaviler kullanilabilir ancak hastaligin esas tedavisi cerrahi diizeltme operasyonlaridir.
Tedavi edilmemis BAT’l1 hastalarin % 30’u ilk hafta ig¢inde, % 50’si ilk ay i¢inde,
% 70’1 ilk alt1 ay iginde ve % 90’1 ilk bir y1l i¢inde kaybedilir (3).

Cerrahi tekniklerin giin gegtikge gelismesiyle birlikte genel anlamda atriyal ve

arteriyel diizeyde olmak tizere iki sekilde diizeltme operasyonu gergeklesmistir. 1950°1i



yillarda, ilk yapilan operasyonlara bakildiginda, giinimiizde de genel olarak “Atriyal
Switch” operasyonlar1 olarak adlandirilan, Mustard atriyal septostomisi, daha sonra
modifiye sekli olan Senning operasyonu uygulanmistir. Bu iki operasyonda da esas
amag atriyal diizeyde kan akisinin yonii degistirilerek sistemik dolasima yeterli oranda
oksijenlenmis kanin saglanmasidir (4). Giiniimiizde ise BAT i cerrahi tedavisinde
kullanilan esas yontem 1975°te Jatene tarafindan gergeklestirilen “Arteriyel Switch”

operasyonudur (5,6).

Bu ¢aligmanin amaci, Ocak 2000- Aralik 2014 tarihleri arasinda Ondokuz Mayis
Universitesi Tip Fakiiltesi (OMUTF) Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali
(ABD), Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’'nda basit D-TGA tanis1 alan ve/ veya takibine
devam edilen hastalarin geriye doniik olarak degerlendirilip, hastaligin klinik seyir ve

prognozunu etkileyen faktorler hakkinda bilgi edinilmesidir.



2. GENEL BILGILER

Dogustan kalp hastaligi, kardiyovaskiiler sistemin, dogum Oncesinde veya
dogumdan sonra tanimlanabilen, dogustan olan yapisal veya fonksiyonel anomalilerini
ifade eder. Kalpteki yapisal kusurlar dogustan kalp defekti, dogustan kalp anomalisi
veya kardiyovaskiiler malformasyon olarak isimlendirilebilir (7,8). En sik goériilen major
dogumsal anomalilerden biri olmakla beraber etiyolojileri ¢ok net bilinmemektedir.
Siyanotik ve asiyanotik karakterli olmasi ile ikiye ayrilir. Asiyanotik dogustan kalp
hastaliklar1 arasinda en sik ASD ve VSD goriilmekte iken, siyanotik kalp hastaliklar
arasinda en sik BAT ve fallot tetrolojisi (TOF) bulunur (9).

Biiyiik arter transpozisyonunda gecen “transpozisyon” kelimesi, Latince’de
herhangi bir organ veya olusumun karsi tarafta bulunmasi anlamina gelip, aort ve

trunkus pulmonalisin lokalizasyonlarini tarif etme amaciyla kullanilmaktadir.

Biiyilk arterlerin transpozisyonu tam veya diizeltilmis olabilir. Tam
transpozisyon;, D- TGA, ventrikiiloarteriyel diskordans veya diizeltilmemis
transpozisyon olarak da adlandirilir. Bu tip biiylik arter transpozisyonu, aortun patolojik
olarak sag ventrikiilden ve pulmoner trunkusun patolojik olarak sol ventrikiilden ¢iktig1
siyanotik karakterli dogustan kalp hastaligidir. Atriyumlar ve ventrikiiller arasinda
konkordan bir iligki mevcuttur ve BAT’larin en fazla goriilen klinik tipi bu sekildedir
(Sekil 1). Diizeltilmis transpozisyonda veya diger ad1 ile Levo- TGA’da (L- TGA) ise
atriyoventrikiiler ve ventrikiiloarteriyel diskordans mevcuttur. Sag atriyum morfolojik
sol ventrikiile, sol atriyum ise morfolojik sag ventrikiile acilirken, pulmoner arter sol,
aorta sag ventrikiilden koken almaktadir. L- TGA’da aort, sola dogru rotasyona

ugramistir (3).

ASD veya PFO, VSD ve PDA ile birlikte olan ve BAT’larin % 80’ini olusturan
transpozisyonlar basit- BAT olarak adlandirilirken, atriyoventrikiiler (AV) kapak

atrezileri, tek ventrikiil gibi diger kardiyak malformasyonlarin varliginda hastalik

kompleks- BAT olarak adlandirilir (3).



Sekil 1. Biiyiik Arter Transpozisyonu (Dr. Nihat Cine, Uzmanlik tezi, 2006)

2.1. INSIDANS

Biiyiik arter transpozisyonu yenidogan ve infantlarda en sik rastlanilan siyanotik
kalp hastaligidir (9). Yaklasik 100,000 canli dogumda 20,1- 30,5 arasinda goriiliir.
Dogustan kalp hastaliklarinin % 5- 7’sini olusturmaktadir (1,3,10).

2.2. ETiYOLOJi

Biiyiik arter transpozisyonu sporadik olarak goriiliir. Herhangi bir sendrom veya
genetik gecis gosteren hastaliklarla birlikteligi bulunmamaktadir. Etyolojisi heniiz tam
olarak aydinlanmamistir. Cinsiyet dagilimina bakildiginda erkeklerde kizlara gore iki
kat daha sik goriiliir. Nedeni net bilinmese de diyabetik anne ¢ocuklarinda ve intrauterin

donemde seks hormon tedavilerine maruz kalan ¢ocuklarda daha fazla goriilmektedir
(3,11).



2.3. EMBRiIYOGENEZ - MORFOGENEZ

Biiyiik arter transpoziyonlarinda, ventrikiiloarteriyel diskordansa sebep olan
gelisimsel anomaliler heniiz net aydinlatilamamistir. Ancak BAT gelisimi ile ilgili
olarak c¢esitli varsayimlar 6ne siiriilmiistiir. Glintimiizde en ¢ok kabul edilen hipotez Van

Praagh analizidir (3,12).

Kalbin normal embriyolojik gelisimde, subaortik ve subpulmoner konuslar
gestasyonel yasamin birinci aymnda olusur ve sag ventrikiiliin tist kisminda yer alirlar.
Subaortik konus, gestasyonel 30- 34. giinler arasinda rezorbe olur ve sol ventrikiiliin st
kisminda yer alan normal pozisyonuna dogru, asag1 ve arka yonde yer degistirir. Ayrica
subaortik konus rezorbsiyonu, sol ventrikiil i¢inde, mitral ve aortik kapaklar arasindaki
fibr6z devamliligin da gelisimini saglamaktadir. Pulmoner kapak, subpulmoner konusun

devamliligindan dolay1 sag ventrikiil iginde gelisimini saglamaktadir (13).

Van Praagh analizine gore, BAT’da subpulmoner konus rezorbe olur ve
normalde aortun arkaya ve asagi yone yer degistirmesi sonucu olmasi gereken mitral
fibroz devamliligi, subaortik konus yerine subpulmoner konus yapar. Rezorbsiyona
ugramayan subaortik konus morfolojik sag ventrikiille birleserek aortik kapagin daha
onde yer almasini saglar. Subaortik konusun biiyliklik ve sag ventrikiil ile birlesme
farkliliklarindan dolay1, koroner arterlerin anatomik pozisyonlarinda asir1 varyasyonel

degisikliklerin gorildiigii diistinilmektedir (3,12).

2.4. ANATOMI
2.4.1. Kardiyak Boliimler

Biiyiik arter transpozisyonlu hastalarda atriyumlarin internal anatomik yapilari
genellikle normaldir. Hemen her zaman PFO bulunur ve ¢ok nadir olarak da (% 5)
sekundum ASD birlikteligi mevcuttur. Bununla birlikte siniis ve AV nodlarin yerleri de
normal lokalizasyonlarindadir. Atriyal switch operasyonlarinda krista terminalis ve
fossa ovalenin iist bolgelerine cerrahi sirasinda verilen hasar neticesinde kalbin ileti

sistemi etkileneceginden bu hastalarda supraventrikiiler disritmiler olusabilir (3).



Sag ventrikiil normal anatomik pozisyonundadir ve opere edilmemis D-TGA’l1
hastalarda veya Mustard ve Senning operasyonlar1 yapilan hastalarda progressif olarak
bliylir ve hipertrofiye wugrar. Ventrikiilin giris ve siniis boliimleri normal
yapilarindayken, santral fibroz govde, AV ve membrandz interventrikiiler septum
normal bir kalbe gore daha kiiciiktiir. Intakt ventrikiiler septumlu (IVS) hastalarda
septum daha diiz goriiniimde olup, normal kalpteki sigmoid goriiniimiinii yitirmistir.
Sag ventrikiil ¢ikis yolu (RVOT), sol ventrikiil ¢ikis yolu (LVOT) ile paralellik gosterir.
Ventrikiiler duvar saglam iken, aortik kapak ile trikiispit kapak, subaortik konus

vasitastyla ayrilirken, mitral ve pulmoner kapaklar fibroz bir biitlinliik gostermektedirler

(3).

Sol ventrikiilde, normal kalpte olan aort- mitral fibréz devamlilik yerine,
pulmoner- mitral fibroz devamlilik goriilmektedir. Sol ventrikiil posterior duvar
kalinlig1 ve kavite sekli, yasa ve VSD, PDA, sol ventrikiil ¢ikis yolu darlig1 (LVOTO)
gibi eslik eden patolojilere bagli olmakla birlikte, duvar kalinlig1 arteriyel switch

operasyonlari sirasinda operasyon bagarisini belirleyen 6nemli bulgulardandir (3).

BAT’l1 hastalarda en fazla goriilen dig goriiniim bozuklugu aortun pozisyonudur.
IVS ve situs solitus pozisyonunda kalbe sahip ¢ogu hastada aort, pulmoner trunkusun

tam Oniinde veya sag oniinde yer alir. Cok nadiren aort sol 6nde veya sag arkada yer

almaktadir (3).

BAT’li  hastalarda, koroner arterlerin anatomik lokalizasyonlarindaki
varyasyonel degisiklikler akademisyenlerin her zaman ilgi noktasi olmustur. Shaher ve
Puddu 1966’11 yillarda bir¢cok varyasyon tanimlamis ve bunu bir¢cok diger cerrahi ve
patolojik ¢alismalar izlemistir (14,15,16). Koroner arterlerin konumu ameliyatin
basarisini etkileyecek en onemli 6zellik olarak nitelendirilmektedir. Normal bir kalbe
gore koroner arterlerde varyasyonlar BAT’ da daha sik olarak gozlenmektedir. Normal
konfigiirasyon % 66,9 oraninda olup, bu durumda; sol anterior siniisden (siniis I) sol ana
koroner arter (LCA) ve sag posterior siniisden (siniis II) sag koroner arter (RCA)
cikmaktadir. En sik rastlanilan anatomik varyasyon % 16,1 oraninda goriiliir ve siniis
I’den sol 6n koroner arter (LAD), siniis II’den ise sirkiimfleks koroner arter (Cx) ve
RCA’nin birlikte tek orifis ile ¢ikmast ve pulmoner arterin arkasindan dolagarak

atriyoventrikiiler sulkusta ilerlemesidir. Koroner arterlerin kendilerine ait olmayan



siniislerden ¢ikmasi (inverted) % 2,4- 4,2, intramural yerlesimi % 0.1- 2,1 olarak
bildirilmistir. Her ti¢ koroner arterin (LCA, RCA, Cx) tek ostium ile siniis 1I’den
cikmast % 3.9 veya siniis I’den ¢ikmas1t % 1,7 olarak bildirilmistir. intramural seyir,
koroner arterlerin aort duvarinda adventisya tabakasi olmadan media tabakasi ile
ilerledigi durum olarak tanimlanmaktadir (3). BAT ta koroner arter varyasyonlar1 Sekil

2’de verilmistir.
2.4.2. Eslik Eden Anomaliler

Biiyiik arter transpozisyonu beraberinde ek anomaliler ile birlikte goriilebilir.
Hastalarin yarisinda PFO ve PDA disinda ek anomali yoktur ve bunlar "basit BAT"
olarak adlandirilir. Diger yarisinda, IVS ile birliktelik gdsteren izole LVOTO % 5
civarinda goriiliir. VSD yaygindir ve hastalarin yaklasik % 40- 45’inde saptanir. Fakat
bu VSD’lerin ticte birindeki delikler kiigiiktiir ve ¢ok az hemodinamik 6énem arz eder.
VSD ile LVOTO’u birlikteligi % 10 oraninda goriiliir (3,17).

2.4.2.1. Ventrikiiler septal defekt

En sik eslik eden kalp patolojisidir. Biiylik, kii¢iik, ¢ok sayida veya septumun
herhangi bir yerinde olabilir. En sik goriilen VSD sekli ise % 33 oranla perimembrandz
tiptedir. VSD’nin, saptanan diger tipleri, AV septal defekt (inlet septum, % 5), muskiiler
(% 27), malalignment (% 30), konal septal hipoplazi tipidir. Tipik membrandz defekt,
anteroseptal trikiispit kapagin birlesti§i noktada, membrandz septum ve trikiispit
halkaya bitisik olarak uzanir ve yukarisinda konal (¢ikis) septum, asagisinda miiskiiler
ventrikiiler septum bulunur. Bu lokalizayondaki delikler, kiiciiktiir ve ¢ogu
kendiliginden kapanir. Cogu miiskiiler defektler orta septumda olmak iizere, arka giris
noktasinda, apikal veya yukari1 6n septumda da goriilebilir. Miiskiiler defektler cok nadir
olarak birden fazla lokalizasyonda yer alir. AV septal defekt tipindeki VSD’ler AV
kapak veya ileti sistemi anomalisi ile birlikte goriilebilir. Bu tarz defektler sag ventrikiil
hipoplazisi ile iligkili olabilir. Cerrahi agisindan 6nemli olan VSD tipi malalignment
(c1ikis) septal defektlerdir. Malalignment defektleri olan hastalarda, sag ventrikiil ¢ikis
yolu darligi (RVOTO), LVOTO, aort/ pulmoner darlik, aort koarktasyonu ve aortik ark

anomalileri goriilebilmektedir (3).
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Sekil 2. BAT ta koroner arter varyasyonlari. Ust paneldeki sekillerde koroner arterlerin
goriiniimleri, iki boyutlu ekokardiyografideki goriintiilerine gore ¢izilmistir. Alt
paneldeki sekillerde koroner arterlerin goriiniimleri karsidan goriildiigii sekliyle
cizilmistir (cerrah bakis1) (Moss and Adams’® Heart Disease in Infant, Children and
Adolescents, 8th edition, volume 2 sayfa 1102’den alintidir).

2.4.2.2. Sol ventrikiil ¢cikis yolu darhgi (LVOTO)

Pulmoner kan akimi obstiiksiyonu BAT 11 hastalarin her sathasinda goriilebilir.

Genis capli bir aragtirmada LVOTO goriilme orani % 25 olarak saptanmis olup,



hastalarin % 20’si IVS ile, % 30’u VSD ile birliktelik gostermistir (18). BAT+ VSD’de
LVOTO, IVS’li hastalara gore daha siddetlidir. BAT+ IVS’de, dinamik tipte
obstriiksiyon goriiliir ve bu genellikle hafif olup otopsi serilerinde dikkat edilmedikce
saptanmayabilir. Anjiyografi ve EKO ile bazal miiskiiler ventrikiiler septumun, sol
ventrikiiliin tistiine dogru sola burkuldugu ve sistolde LVOT u daraltarak dinamik darlik
yarattig1, diastolde diizeldigi goriilebilir. Ancak eger hastalarda pulmoner hipertansiyon
gelismisse, sol ventrikiil i¢i basing artacagindan, bu basing artis1 septumun sola dogru

burkulma hareketine kars1 direng olusturup, LVOTO gelismesini 6nlemektedir (3).
2.4.2.3. Diger anomaliler

Trikiispit kapak anomalilerine % 4 oraninda rastlanilir ancak bir c¢alismada
VSD’li hastalarda goriilme sikligt % 31 olarak saptanmistir (19). Dekstrokardi ile
birlikte bildirilmigse de bunlar rastlantisal olgu seklindedir. BAT'da kalp % 95 oraninda
soldadir. Pulmoner stenoz (PS), pulmoner atrezi, aort koarktasyonu (AK), aortik ark

anomalileri ve sag ventrikiil ¢ikis darligi cok nadiren BAT ile birlikte goriiliir (3).

2.5. FiZYOLOJi

D-TGA’lh hastalarda, aortun sol ventrikiil yerine sag ventrikiilden; pulmoner
arterin sag ventrikiil yerine sol ventrikiilden koken almasindan dolayi, sistemik ve

pulmoner dolagim, birbirinden bagimsiz ve paralel bir yap1 kazanir.

1) Sistemik ven6z dolagim — sag atriyum — sag ventrikiil — aort — sistemik

arteriyel dolagim — sistemik vendz dolagim.

2) Pulmoner venler — sol atriyuam — sol ventrikiil — pulmoner arter —

akcigerler — pulmoner venler.

Bu iki bagimsiz dolasim arasinda bir gegisin varlig1 zorunlu olup, herhangi bir
gecis olmamasi halinde yasam olanaksizdir. Bu gegisler VSD, ASD veya PFO gibi
kalbin i¢inde de olabilir veya PDA ve bronkopulmoner kollateral dolagim gibi kalbin
disinda da yer alabilir.



Intrauterin dénemde BAT’li hastalarda umblikal venden fetusa sunulan
oksijenden zengin kan, sag atriyumdan fossa ovalis yolu ile sol ventrikiile girer.
Buradan pulmoner artere gonderilen kan, plasentanin pulmoner kapiller yataga oranla
diisiik vaskiiler dirence sahip olmasi sebebiyle, duktus arteriosus yoluyla inen aortaya
oradan da sistemik dolasima yonlenir. Ancak oksijenden zengin kan, ¢ikan aortaya ve
oradan da bas ve boyun venlerine yeterince ulasamaz. Dogum aninda hastanin ilk
dakikalardaki prognozunu, bu iki paralel dolagim arasindaki baglantilar yoluyla gecen,
oksijene ve deoksijene kanin karigim orani belirler. Yasamin devam edebilmesi i¢in
pulmoner dolasimdan oksijene kanin yeterli miktarda sistemik dolasima geg¢mesi ve
ayni sekilde de sistemik dolasimdan yeterli miktarda kanin pulmoner dolasima ge¢mesi
gerekmektedir. En uygun gegcis yolu, basing farkinin ve siddetinin az oldugu, bu sebeple
hem sistolde hem de diastolde iki yonlii gegise olanak saglayan, atriyumlar

seviyesindedir (3).

2.6. KLINiK BULGULAR

Biiylik arter transpozisyonu antenatal donemde, fetal USG ile tanisi
konulabilecek en zor kalp hastaliklardan biridir. Fetal USG’ler ile kalbin ¢ikis ve giris
damarlarima dikkat edildigi taktirde tan1 antenatal donemde de konulabilir. Bir

arastirmada antenatal USG ile BAT saptama oran1 % 19 olarak saptanmustir (20).

Postnatal donemde klinik bulgular doku hipoksisinin siddetine baglhidir. BAT lar
erken donemde tedavi edilmez ise ilerleyici bir hipoksi, metabolik asidoz ve konjestif
kalp yetersizligi ile sonuclanir (10). Siyanoz dogumdan hemen sonra vardir. Ozellikle
tirnak yataklar1 ve oral mukozada hafif bir siyanoz ilk bulgu olabilir. BAT daki santral
kaynakli siyanoz, oksijen alimi ile diizelmeyebilir. Hastalarda pulmoner hipertansiyon,
aort koarktasyonu, aortik ark anomalisi gibi eslik eden durumlarda revers siyanoz denen
alt ekstremitelerde saturasyonun tist ekstremitelere gore daha fazla oldugu, preduktal ve

postduktal oksijen saturasyon farki belirgindir (3).

Intakt ventrikiiler septumlu (IVS) hastalarda siyanoz daha erken baslar ve daha
siddetlidir. Siyanoz % 56 hastada ilk saat i¢inde, % 92 hastada ilk giin i¢cinde farkedilir.
Klinik bulgular PDA ve diger interatriyal sant varligima gore degisiklik gosterebilir.
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Yalniz bu hastalarda PDA gibi santlarin erken kapanmasina bagl erken 6liimler daha
stk goriliir. Kiigiik VSD ile birlikte goriilen BAT’ larda pulmoner ve sistemik dolagim
arasindaki oksijene ve deoksijene kan karisimi ¢ok az oldugundan, bu hastalar IVS’li
gibi kabul edilir. Genis VSD’si olanlarda bu karisim orani yiiksektir ve dogumun ilk
giinlerinde siyanoz goriilmeyebilir. Bu hastalarda da 6zellikle aglarken ve beslenirken

morarma goriilebilir (21).

Konjestif kalp yetersizligi ilk bir haftada gelisir. Tedavi edilmemis BAT’l1
hastalarin % 30’u ilk hafta i¢cinde, % 50°si ilk ay i¢inde, % 70’1 ilk 6 ay i¢inde ve % 90°1
ilk bir y1l i¢inde kaybedilir (3). VSD yoksa yasam siiresi ¢ok kisadir. Tedavisiz en uzun
yasam ASD ve VSD ile birlikte olan pulmoner stenozun agir olmadigi vakalardir.
Atriyal balon septostomi uygulanan basit BAT’da hastalar erken siit cocuklugu
doneminde opere edilmezler ise pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik (PVOH) gelisir.
VSD ile birlikte olan BAT da 3- 4 ay icerisinde PVOH gelistigi i¢in bu grup hastalarin
daha 6nce opere olmalar1 gerekmektedir. VSD ve PS birlikteligi olan BAT’ da cerrahisiz
gecirilebilecek siire daha uzundur. Ancak bu hastalarda tam diizeltme operasyonlari
daha zordur. Ayrica kompleks BAT’l1 hastalarda az da olsa serebrovaskiiler olaylarin
gelisebilecegi unutulmamalidir (3,10). Biiyilk arter transpozisyonlarmin klinik

siniflandirilmasi Tablo 1°de verilmistir.

Tablo I. Biiyiik arter transpozisyonlarinin klinik siniflandirilmasi

Biiyiik Arter Transpozisyonlari- Klinik Simiflandirma

1 Artmis PKA ve kiigiik DAS ile birlikte olan BAT (IVS veya kii¢lik VSD)
2 Artmis PKA ve biiyiik DAS ile birlikte olan BAT (biiyiik VSD)
3 Azalmig PKA ile birlikte olan BAT (VSD ve LVOTO)

4 Azalmis PKA ile birlikte olan BAT (VSD ve PVOH)

PKA: Pulmoner kan akimi; DAS: Dolasimlar arasi sant; IVS: Intakt ventrikiiler
septum; PVOH: Pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik
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2.6.1. Fizik Muayene

Solunum giicliigii ve takipne kalp yetersizliginin ilk bulgularidir. Ilerleyen
donemlerde kalp yetersizligi arttikca hepatomegali ve dispne tabloya eklenir. Kalp
yetersizligine bagli pulmoner 6dem gelisir. Basit BAT’ da oskiiltasyonda genellikle
patolojik bulgu saptanmaz. Aortik kapagin onde olusu nedeniyle S2 tek ve siddetli
olarak isitilir. Pulmoner kapagin arkada olusu ve yumusak kapanmasi nedeniyle
pulmoner kapagin sesi, aortik kapagin kapanma sesi tarafindan baskilanir. Her iki
ventrikiil basinct esit oldugu i¢in VSD iifiirimii ilk giinlerde alinmayabilir. Ek sesler
BAT disinda ek patolojilerden kaynaklanir. Ornegin sol ventrikiil ¢ikis darligi var ise
sternumun solunda sistolik ejeksiyon iifiirlimii duyulur. PDA varliginda devamli iifliriim

alinabilir. Pulmoner stenozda yumusak bir sistolik ejeksiyon tifiiriimii alinir (3).

Nabizlar normal olarak palpe edilir. PDA varliginda nabiz giiclii olarak ele gelir.
Tedavi edilmeyen yenidoganlarda kisa bir siirede pulmoner 6dem, buna bagli olarak

pulmoner hipertansiyon ve zaman igerisinde artmis pulmoner kan akimina bagli PVOH

gelisir (3).

2.7. LABORATUVAR BULGULARI
2.7.1. Radyoloji

Biiyiik arter transpozisyonlu hastalarda kalbin TELE goriintlisii yasamin ilk
giinlerinde normal veya normale c¢ok yakin olabilir. Ancak genellikle hafif
kardiyomegali saptanir ve kalp “yan yatmis yumurta” sekline benzetilir. Pulmoner arter
ve aort ¢ikisinin ters olmasi ve bu hastalarda timusun da hipoplazik olmasi {ist
mediastenin daralmasina neden olur. Akciger vaskiileritesi artmisg veya normaldir. Bu
bulgular basit BAT’I1 hastalarda tipik radyolojik bulgulardir. Fakat dogumdan birkag
hafta sonra, tedavi edilmemis ve LVOTO olmayan vakalarda, kardiyak biiyiime ile
birlikte pulmoner dallanmada artis gézlemlenir. Aortik arkin sagda goriilmesi % 4- 11
siklikta saptanabilir (22,23). BAT 11 hastalarin tipik telekardiyografik goriiniimleri Sekil

3’te verilmistir.
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Sekil 3. Yasamin birinci giininde BAT hastas1 li¢ ayri bebegin telekardiyografik

goriintiileri.

2.7.2. EKG (Elektrokardiyografi)

Tipik patolojik EKG bulgusu sag aks sapmasi ile birlikte sag veya kombine
ventrikiiler hipertrofidir. Yasamin ilk giiniinde EKG bulgular1 normal olabilir, ancak
giinler i¢inde IVS ve kiigiik VSD’li hastalarda sag ventrikiil hipertrofisine bagli bulgular
gozlemlenir. Dogumdan sonraki ii¢ ila besinci gilinlerde EKG’de sag prekordiyal
derivasyonlarda pozitif T dalgas1 goriiliir. Sag aks sapmasi genellikle IVS olan
olgularda goriiliir, ancak biiyiik VSD’si olan hastalarin {igte birinde QRS normaldir. Sol
aks sapmasi, BAT+ IVS’de goriilen nadir bir bulgu olmakla birlikte, AV septal defektli
veya sag ventrikiiler hipoplazili BAT hastalarinda goriilen tipik bir bulgudur. Kombine
ventrikiiler hipertrofi genis VSD’li hastalarin % 60- 80’inde goriiliir. Disritmiler ise
yenidogan doneminde nadiren goriiliir fakat 24 saat EKG monitorizasyonlarinda kisa
sireli bradikardi ve kavsak ritimler saptanabilir. Balon atriyal septostomi (BAS)

operasyonlarindan sonra da atriyal flutter goriilebilir (3).
2.7.3. Ekokardiyografi (EKO)

Gilinlimiizde BAT hastaliginin tanisin1 koymada kullanilan en 6nemli yontem
olarak kabul edilir. Ozellikle biiyiik damarlarin ventrikiiller ile iliskilerini, ¢ikis
yollarini, biiyiik damarlardan ayrilan ilk dallari, koroner arterleri, eslik eden VSD, ASD,
PDA, PFO vb. patolojileri ve kapak yapilarini rahatlikla gosterebilir. Sekil 4’te BAT

tanis1 alan bir giinliik ¢cocukta VSD ile birlikte, aortun sag ventrikiilden, pulmoner
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arterin sol ventrikiilden ¢iktig1 gosterilmektedir. EKO’da BAT tanist konulurken, sol
ventrikiilden ¢ikan damarin normal aort yoniine ilerleyerek asagiya yonelik iki dala
ayrilmasi patognomoniktir (Sekil 5). Sag ventrikiilden ¢ikan pulmoner arter gibi iki dala
ayrilmak yerine aort gibi kavisli devam ettigi goriiliir. Ayrica EKO ile atriyal septumda
balon septostomi Oncesinde, varsa mevcut olan santin derecesine iliskin bilgi alinir.

Septostomi sonras1 ise doppler EKO ile ne kadar sant akimi saglandigina bakilir (3).

Sekil 6’da da koroner arterin aorttan ¢iktig1 goriilebilmektedir.

Sekil 4. Biiyiik arter transpozisyonu tanisi alan bir gilinliik ¢ocukta aortun sag
ventrikiilden, pulmoner arterin sol ventrikiilden ¢iktig1 goriiliirken, eslik eden VSD

varligi. Ao: Aort, PA: Pulmoner arter, LV: Sol ventrikiil, RV: Sag ventrikiil, *: VSD.
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Sekil 5. Biiyiik arter transpozisyonu tanist alan bir giinliik ¢ocugun iki-boyutlu EKO
goriintiilerinde aort ve iki dala ayrilan pulmoner arter. Ao: Aort, PA: Pulmoner arter, L:
Sol, R: Sag

ON }av

koroner arter ¥, gs

N

Sekil 6. Biiyiik arter transpozisyonu tanisi alan bir giinliik ¢ocugun iki-boyutlu EKO
goriintiilerinde koroner arterin aorttan ¢ikisi. Ao: Aort, PA: Pulmoner arter.
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2.7.4. Kardiyak Kateterizasyon

Genellikle EKO ile BAT tanist koyulan hastalarda hem taniyr kesinlestirmek,
hem de uygulanacak BAS i¢in kardiyak kateterizasyon uygulanir. BAS yapilacak
kardiyak kateterizasyon islemi, bazi merkezlerde, pulmoner ve sistemik dolasimlar
arasinda yetersiz gec¢isin oldugu durumlarda acil girisim amacgli kullanilmaktadir.
Boylece yeterli biiytlikliikte bir sant akiminin saglanmasi amaglanir. Bazi merkezlerde
ise, yalniz kisitli gecise izin veren bir foramen ovale goriildiigiinde veya prostoglandin
inflizyonu sonrasi arteriyel oksijen saturasyonunun yiikselmemesi durumunda BAS

uygulanir (3).

Kompleks tip BAT’larda operasyon oncesinde kardiyak anatomiyi daha iyi
anlayabilmek amaciyla da kateterizasyon yapilabilir. Ciinkii palyatif veya diizeltici
cerrahi planlanmasi yapilirken, pulmoner arter basinci, pulmoner kan akimi, koroner
arter anatomisi, pulmoner veya subpulmoner darligin morfolojik 6zellikleri, VSD sayisi
yeri ve biiylikliikleri, aortik ark anomalileri, koroner arter morfolojileri gibi anatomik
bozukluklar bilinmelidir. Bircok yenidogan yogun bakim initesinde, gobek
kateterizasyonu yapilarak, EKO yardimu ile atriyal balon septostomi basarili bir sekilde

uygulanmaktadir (3).

2.8. TEDAVI

D-TGA’lh hastalarda esas tedavi yontemi cerrahi teknikler olup, asil amag
oksijenden zengin kanin dokulara sunulmasini saglamaktir. Erken donemde yapilan

medikal ve cerrahi tedaviler ile hastalarin yasam olasiliklari artacaktir.

Hasta yonetiminde ilk amag, kardiyak ve pulmoner fonksiyonlarin korunmasini
ve sistemik oksijenasyonu saglamaktir. Cerrahi uygulanana kadar pulmoner ve sistemik
dolagimlar arasinda yeterli gegisi saglayabilmek amaciyla, prostoglandin E1
(alprostadil/ PGE1) inflizyonu ile duktus arteriozus agikligi korunur ve/ veya BAS ile
atriyal diizeyde bu iki dolasim arasinda yeni bir ge¢is olusturulur. Bebek stabilize

edildikten sonra, diizeltici cerrahi yasamin ilk haftasi i¢inde gergeklestirilmelidir (3).
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Antenatal BAT tanis1 alan hastalarda PGE1 infiizyonu ve BAS gereksinimi igin
pediatrik kardiyolog bulunan igilincii basamak bir saglik merkezinde dogumun
yapilmast saglanmalidir (24). Fakat BAT, tanis1 prenatal donemde konulan en zor
dogustan kalp hastaliklarindan biri olmas1 sebebiyle, hastalar genelde tigiincii basamak
saglik merkezi disi hastanelerde daha c¢ok dogmaktadirlar. Bu nedenle postnatal
donemde olas1 veya kesin tan1 alan BAT hastalari, pediatrik kardiyolog bulunan bir

merkeze yonlendirilmelidir.
2.8.1. Palyatif Tedavi

Biiyiik arter transpozisyonlu hastalarin yasam olasiliklarinin artmasindaki ve
diizeltici cerrahide basarinin elde edilebilmesindeki anahtar noktay1, palyatif tedavilerin
etkin bir sekilde kullanilmasi olusturmaktadir. Palyatif tedaviler: PGEIl infiizyonu,
BAS, cerrahi septektomi, kismi vendz diizeltme, pulmoner arter bant ligasyonu ve

sistemik-pulmoner santlardir.
2.8.1.1. Prostoglandin E1 infiizyonu

Olast veya kesin BAT tanisi alan yenidoganlarda, duktus arteriozus agikligini
korumak amaciyla intravenéz (IV) PGE1 infiizyonu (0,05 mcg/kg/dakika) kullanilir
(25).

PGEl’in en Onemli yan etkisi apnedir ve eger bebek baska bir merkeze
yonlendirilecekse, entiibasyon iglemi ile solunum yolu agik tutulmalidir (13). Ayrica
PGE1l’in neden oldugu vasodilasyon ve hipotansiyon, IV serum fizyolojikler

kullanilarak engellenebilir.
2.8.1.2. Balon atriyal septostomi

1966 yilinda yapilmaya baslanilan BAS, dramatik olarak D-TGA’l1 bebeklerin
yasama oranlarini arttirmistir. BAS giliniimiizde, ciddi hipoksemik hastalarda, atriyal
diizeyde, pulmoner ve sistemik dolagimlar arasinda oksijene ve deoksijene kanlarin
karisimini saglamak amagli yapilmaktadir. Bu islem EKO rehberliginde yatak basinda
ya da floroskopi ve/ veya EKO yardimi ile kateterizasyon laboratuarinda yapilabilir.
Umblikal ven veya femoral venden kaniilasyon yapilarak septostomi balonu, atriyal

septumdan, PFO veya ASD’den sol atriyuma yerlestirilir. Balon sisirilir ve daha sonra
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siddetle geri septum boyunca gekilir ve delik biiyiitiiliir. Prosediir en az bir kez
tekrarlanir ve daha sonra agilan defektin yeterli sistemik oksijenasyona uygunlugunun

ekokardiyografik ve hemodinamik degerlendirilmesi yapilir (26).

Beyin hasar1 BAS’ nin potansiyel komplikasyonu olarak giindeme gelmistir. Bu
gorlis serebral kan akimi ve aort ile sistemik vendz doniisiin dogrudan baglantisinin
olmasina bagli, D-TGA’l1 hastalarda kateterizasyon sirasinda serebral emboliye neden
oldugu teorisine dayanir. Ancak su anki veriler BAS ile beyin hasari iligkisi igin yetersiz
kalmaktadir (27,28,29). Fakat bu verilere ragmen bazi merkezler BAS islemi 6ncesinde

trombiis olusumunu 6nlemek amaciyla heparin bolusu (50 iinite/ kg) yapmaktadirlar.
2.8.1.3. Atriyal septektomi/ Cerrahi ASD olusturma

Blalock ve Hanlon tarafinca 1960’11 yillarda baslatilan bu operasyon ve
varyasyonlari, gecmiste cerrahi olarak BAT’l1 hastalarda palyatif tedavi yontemleri
arasinda kullanilmistir. Blalock ve Hanlon operasyonu (kapali kalp) ve atriyal
septektomi (agik kalp), BAS’a gore daha fazla ve daha uzun siire sistemik arteriyel
oksijen saturasyonuna olanak saglar. Postoperatif atriyal disritmiler nadir ve gecicidir.

Ancak bu islemler glinlimiizde ¢ok nadir olarak kullanilmaktadir (3).
2.8.1.4. Parsiyel venoz doniis tamiri (Baffle)

1950°1i yillarda baslayan, inferior vena kavanin bir konduit veya homogreft
yardimi ile sol ventrikiile yonlendirilme ve sag pulmoner venlerin dogrudan sag
atriyuma transfer edilme islemidir. Bu palyatif operasyon sekli atriyal diizeyde efektif
bir sant ortami saglamaktadir. Daha sonra bu hastalara modifiye Mustard operasyonu ile

fizyolojik diizeltme operasyonu yapilmaktadir (3).
2.8.1.5. Pulmoner arter banding

Sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu olmayan biiyiik VSD’li BAT hastalarinda,
eger tedavi edilmezlerse, kalp krizi ve PVOH gelisir. Yasamin erken donemlerinde
arteriyel diizeltme ameliyati yapilana kadar, cerrahi olarak pulmoner arterin daraltilma
(banding) operasyonu ile bu komplikasyonlarin oniine gecilerek efektif bir palyasyon
yontemi saglanmaktadir. Diisiik dogum tartili BAT+ VSD’li hastalarda, kompleks ve

coklu VSD’si olup tam diizeltmenin geciktirilmesinin daha iyi olacag: diisiiniiliiyorsa,
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gec¢ refere edilen basit BAT’da LV’nin hazirlanmasi1 gerektiginde ve atriyal switch
ameliyati sonrast RV yetersizligi gelisen BAT hastalarinda LV nin hazirlanmasi igin
palyatif amacli pulmoner arter banding operasyonu yapilabilir. Ancak giiniimiizde erken
donemde cerrahi karar1 alma ve primer VSD’nin ayn1 anda operasyon ile kapatilmasi bu

yontemin kullanilmasini kisitlamistir (3).
2.8.2. Cerrahi Tedavi

Diizeltme operasyonlarina bakildiginda ilk kez hayvanlar iizerinde Mustard’in
1954’te atriyal switch operasyonunu uyguladigi goriilmektedir. Perikard yapragi
yardimt ile atriyal bosluklarin kan akim yoniinii degistirerek, pulmoner vendz doniisii
sag atriyuma, buradan aort ve sistemik dolagima; sistemik vendz dolasimin da sol

atriyum- sol ventrikiil- pulmoner arter ile akcigere ulasmasini saglamistir (4).

Daha sonralar1 Idriss ve arkadaslariin Albert’in atriyal switch operasyonunu
modifiye ettikleri dikkati cekmektedir. ilk basarili atriyal switch ise 1958’de Senning
tarafindan gerceklestirilmistir. Senning sag atriyal duvar ve atriyal septal flep lizerinde
oynamalar yaparak Mustard operasyonu gibi kanin akim yonlerini degistirerek atriyal

diizeyde diizelmeyi saglamistir (4).

Toronto’da 1963’te ilk kez insan iizerinde Mustard operasyonu yapilmistir. Daha
sonralar1 Mustard operasyonu kabul edilebilir yontem olarak uygulanmaya baslanmigtir.
Bu arada balon ile atriyal septostomi zaman kazandirict 6zelligi nedeniyle atriyal

diizeltme saglanincaya kadar palyatif tedavi olarak uygulanmaya devam edilmistir (4).

Rastelli VSD ve subpulmoner stenozu olan BAT da diizeltmenin LV’den aorta
bir intrakardiyak tiinel araciligi ile saglanabilecegini ve bdylece LV’nin dominant
duruma getirilebilecegini; RV ile pulmoner arter arasindaki akim ise bir kondiiit ile
saglanabilecegini bildirmistir. Damus, Kaye, Stansel tarafindan LV’den ¢ikan pulmoner
arterin assendan aortaya dikildigi, pulmoner arterin RV’ye bir kondiiit ile baglandig1 bir
yontem gelistirildi. Bu ameliyat, koroner arterler transfer edilmeden sol ventrikiiliin
sistemik ventrikiil sekline donisiiriildiigii arteriyel switch operasyonu olarak da
bilinmektedir. Kullanilan konduit yapay bir materyal olup hasta biiyiidikee
degistirilmesi gerekmektedir (4).
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Cerrahi gelisim acgisindan Bailey ilk kez hipotermi ile koroner arterleri transfer
etmeden ateriyel switch operasyonunu denemistir. Koroner arterlerin transfer edilerek
gerceklestirilen ilk arteriyel switch operasyonu 1975’te Jatene tarfindan yapildi.
Diinyaya 1976’da bildirilen bu operasyon tiim cerrahlar tarafindan kabul goriilerek
1990’11 yillarda uygulanmaya baslandi. Giiniimiizde de BAT’da kabul goren en iyi

cerrahi operasyon olarak uygulanmaktadir (4,5,6).
2.8.2.1. Arteriyel switch (Jatene) operasyonu

[lk defa 1975 yilinda Jatene tarafinca gerceklestirilen arteriyel switch
operasyonu (ASO), ileri derecede sol ventrikiil ¢ikis yolu darligi olmayan D-TGA’l
hastalar icin standart cerrahi iglem haline gelmistir (5). Atriyal aritmi ve sag ventrikiil
yetersizligi de dahil olmak {izere uzun dénem komplikasyonlarin ASO’da daha az
goriilmesi nedeniyle, Mustard ve Senning operasyonlart gibi atriyal switch
operasyonlar1 yerine kullanilmaya baslanmistir. ASO ile erken donem mortalite sikligi
basit D-TGA’l1 hastalarda neredeyse % 0’a diiserken ve kompleks D-TGA’l1 hastalarda
% 4’e gerilemistir (30).

ASO’da, ventrikiiloarteriyel konkordansi saglayabilmek i¢in (sol ventrikiil- aort
ve sag ventrikiil- pulmoner arter), aort ve pulmoner arterin supravalviiler diizeyde
kesilerek yerleri degistirilir. Aortun yer degismesi ile birlikte koroner arterler de aort
lizerine tasmir. Aort lizerinde koroner arterlerin siiture edilecegi kokler olusturularak
koroner arterler bu koklere baglanir. Bu nedenle koroner arterlerin transfer isleminde,

operasyon dncesinde koroner arter anatomisini bilmek 6nemlidir (5).

ASO yaparken ilk 1981 yilinda aciklanan Lecompte manevrasi, yaygin olarak
kullanilmaktadir. Bu cerrahi manevra ile sol ve sag pulmoner arterler bifurkasyon
noktalarindan kesilerek c¢ikan aortanin {izerinden atlatilir ve onde sag ventrikiile
anastomuzu saglanir. Boylece pulmoner arter kokii 6ne alindiginda olusan gerginlik
kuvveti azaltilmig olur. Bu manevranin kullanimi daha sonraki pulmoner arter darlig:

riskini azaltir ve tekrarlayan cerrahi girisim oranlarim distiriir (30,31,32).

ASO tipik olarak yasamin ilk iki haftas1 i¢inde gerceklestirilir. Amerika Birlesik

Devletleri'nde tgiincii basamak bir saglik kurulusunda yapilan arastirmada, ASO’nun
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dogumdan sonra ii¢ glinden fazla ertelenmesi, hastalarda yiiksek morbiditeye ve yiliksek

miktarda saglik harcamalarina neden oldugu gosterilmistir (33).

Herhangi bir VSD varligi, diger ek patolojilerin varligi ihtimalini gii¢lendiririr
ve cerrahi diizeltmeyi daha zor hale getirir. Aortik ark ve atriyoventrikiiler kapak tamiri
gibi, ASO’ya ek yapilacak cerrahi girisimler igin, preoperatif donemde tiim anatomik
detaylarin belirlenmesi gerekmektedir. Ornegin bazi LVOTO tiplerinde, hastalarda
uygulanacak cerrahi teknik ASO olmayabilir.

Kardiyak aritmiler nadir olarak goriilir ve uzun vadeli ¢alismalar hastalarin
% 90’1inda, normal siniis ritmi oldugunu bildirmektedir (30,34,35). Ekokardiyografik

degerlendirmede hastalarin ¢gogunda normal sol ventrikiil fonksiyonu goriiliir (36).
2.8.2.1.1. Komplikasyonlar

Hastalarin % 5 ile 25’1 arasinda tekrarlayan cerrahi girisim gerektiginden, ASO
yapilan hastalarin uzun siireli izlemi gereklidir (34,37,38,39). Operasyonun erken
donem sonuglarinda, ASO’nun atriyal switch operasyonlarina gore daha basarili oldugu
goriilmiistiir. Ancak ASO’nun orta ve ge¢ donem komplikasyonlart heniiz tam olarak
bilinmemektedir. Cesitli ¢caligmalar ile ASO’nun orta ve ge¢ donem komplikasyonlari
bildirilmeye baslanmistir. Bunlar kisaca soyle siralanir: Supravalviiler pulmoner stenoz,
koroner arterlerde darlik ve tam tikaniklik, miyokard iskemisi ve enfarktiisii, aort
yetmezligi (AY), mitral yetmezligi (MY), aritmi ve ani Olimler bildirilen
komplikasyonlardir. En sik yeniden girisim gerektiren komplikasyonlar pulmoner arter

darligi, koroner arter yetmezligi, neo-aort kokii dilatasyonu ve neo-aortik yetmezliktir

3).
2.8.2.1.1.1. Pulmoner arter darhgy/ stenozu

Neo-pulmoner anastomoz yapilan bdlgenin, kalpteki diger anatomik yapilara
gore yetersiz biiylimesi sebebiyle pulmoner darlik olusur. Bu darliga bagl, operasyon
sonrast donemde pulmoner trunkusun supravalviiler diizeyde basincinin arttigi
bilinmektedir. Bu basing artis1 pulmoner kapak diizeyinde tiirbiilan bir akima neden
olur. Tirbiilan akim ilerleyen donemlerde pulmoner kapaga zarar vererek PS gelismini

daha da arttirir (40). Kabul edilen basing farki sinirlar1 < 20 mmHg basingta 6nemsiz,
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20- 40 mmHg basingta hafif, 40- 60 mmHg basingta orta ve > 60 mmHg siddetli PS
seklimdedir (41,42).

Pulmoner arter darligi, ASO yapilan hastalarda yasamin ilk yilinda, en sik
tekrarlayan cerrahi nedeni olusturur. Operatif veya Kkateterizasyon ile miidahale
gerektiren olgularin insidanst % 5 ila 28 arasinda degismektedir (43,44). Ancak, erken
yenidogan doneminde yapilan ASO’nun basarisi, pulmoner arter bant ligasyonu
insidansiin ve yaygin olarak kullanilan Lecompte manevrast da PS ve tekrarlayan

cerrahi ihtiyaci insidansinin % 5'in altina inmesini saglamiglardir (30,31,32).

Sag ventrikiil basincinin, pulmoner arter basincini yansitmasi sebebiyle,
miidahale kararina sag ventrikiil basinci dlgiilerek verilir. Darlik diizeyi genellikle ana
pulmoner arterin supravalviiler bolgesinde yer almaktadir, ancak sag ventrikiil ¢ikis
yolu ve ana pulmoner arterlerin her hangi bir yerinde de olabilir. Supravalviiler darligin,
anastomoz yerindeki skar dokusundan veya ana pulmoner arterin yetersiz
biiylimesinden kaynaklandigi diisiiniilmektedir. Pulmoner arterin dallarinin darhig: ise,
pulmoner arterin ASO sirasinda 6ne alinmasindan dolay1 olusan gerilim kuvveti sonucu

olusur.

Ekokardiyografi pulmoner arter darligin1 degerlendirmek igin kullanilmaktadir,
ancak manyetik rezonans goriintileme (MRG) kadar, ozellikle de pulmoner arter
dallarinin darhigin1 saptamada, duyarli degildir. ASO gegiren hastalarda sag ventrikiil
basinci, her zaman rutin transtorasik ekokardiyografi (TTE) ile degerlendirilmelidir ve
eger proksimal pulmoner arterler goriintiilenemezse ve basing artisi1 siiphesinden endise
ediliyorsa, MRG gibi alternatif goriintiileme teknikleri ile pulmoner arter ve dallari
darliginin mevcut olup olmadigini saptamak ic¢in goriintiileme yapilmahdir. TTE ile
proksimal pulmoner arter darliklarinin % 60- 70°i saptanabilirken, bu oran kardiyak
MRG ile % 90’lara ulagmaktadir. Buna ek olarak, TTE ile pulmoner arter darliginimn

degerlendirmesi Lecompte manevrast uygulanan hastalarda zor olabilir (3).
2.8.2.1.1.2. Koroner arter stenozu veya yetmezligi

Arteriyel switch operasyonunun ilk uygulandig yillarda, koroner arter transferi
cerrahi agidan karsilasilan en zorlu adim olmus ve neticesinde koroner yetmezlik ve

yiikksek hastane mortalitesine yol a¢mustir. Koroner arter aktarma tekniklerinin
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gelistirilmesi ile bu oranlar dramatik olarak azalmistir. Bu prosediiriin uzun vadeli
basarisi, yeterli miyokardiyal kan akimini saglamak igin koroner damarlarin agikliginin

stirekli korunmasi ve koronerlerin biiylime miktarlarina baglidir.

Koroner hastalik insidansi, % 89 oranda ASO’dan sonraki ilk ii¢ ay icinde
meydana gelmektedir (45). Bunun nedeni postoperatif donemde koronerlerin
perflizyona izin vermeyecek sekilde biikiilmesi veya anatomik tikanikliklarin
olmasindandir. Aciklanamayan ventrikiil disfonksiyonu veya hemodinamik bozukluk
durumunda erken post-operatif donemde koronerlerin degerlendirmesi mutlaka

yapilmalidir.

ASO sonrasi, 1982 ve 2001 yillar1 arasinda dogmus, hayatta olan 1198 BAT 1
hastanin katildig1 bir ¢alismada, postoperatif donemde koroner hastaliga yakalanmama
olasilig ilk bir y1l icinde % 92.7 ve ilk 15 yilda % 88.2 oraninda bulunmustur. Koroner
hastalik gelisimi igin risk faktorleri, koroner anatomi bozuklugu (tek koroner orifis veya
iki koroner orifisin birbirine yakin olmasi) ve operasyon sirasinda yasanan zorluktur
(koroner translokasyon zorlugu, sol ventrikiil disfonksiyonu, kardiyak arrest ya da
cerrahi sonunda gecgici mekanik destek). Bu ¢aligmada, 11 hastaya ASO’dan sonra en

fazla bir yil iginde koroner revaskiilarizasyon uygulanmistir (45).

Ancak, koroner arter darligi veya tikanikli§i olan bir¢ok hasta asemptomatik
olabilir. Koroner anjiyografi, koroner lezyonlarin saptanmasinda altin standart olmaya
devam etmektedir. Calismalarda postoperatif anjiyografi ile koroner hastalik saptama
oranlart % 3- 6,8 arasinda degismektedir (30,46,47,48). Fakat EKG, EKO, stres testleri
ve miyokard sintigrafisi gibi invazif olmayan tarama testleri, koroner hastalik ve
miyokard iskemisini saptamada yetersiz kalmaktadirlar (45). Bu durum, yeterli
miyokardiyal perfiizyonu saglayan kollateral koroner dolasimin gelismesi nedeniyle
tarama testlerinde iskeminin gosterilememesi nedeniyledir. Manyetik rezonans
anjiografi ve bilgisayarli tomografik anjiografi, kateterizasyona uygun bir alternatif

olarak goriinmektedir (49).

ASO geciren hastalarin hala geng yasta olmalarindan dolay1 aterosklerotik
hastaliga yakalanma oranlari net bilinmemektedir. Koroner transfer islemi nedeniyle

degisen kan akim dinamikleri, intimal kalinlagsmaya yol agarak bu hastalarda koroner
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hastaliga yatkinlig1 arttiracagi yoniinde varsayimsal bir diisiince mevcuttur. Hastalarin
uzun donem izleminde kardiyovaskiiler sagligi korumak ve aterosklerozu en aza
indirmek amagli, ASO ge¢irmis hastalarin serum lipid diizeylerini uygun aralikta tutmak

ve kardiyovaskiiler risk degerlendirmesini yapmak gerekmektedir (3).
2.8.2.1.1.3. Neo-aortik kok dilatasyonu

ASO’da biiyiik arterlerin yer degistirilmesi ile, pulmoner kapaga, neo-aortik
kapak denir ve neo-aortik kok zamanla biiylimeye baslar. 335 hastadan olusan bir
calismada, neo-aortik kok dilatasyonu, ASO operasyonundan sonra sirastyla 1, 2, 5, 10
yil sonra % 3, 8, 18, 49 olarak gozlenmistir (32). Neo-aortik kok dilatasyonu igin risk
faktorleri daha onceki pulmoner arter bantlama islemi ve ASO’nun daha ge¢ bir
donemde gergeklestirilmesidir. Koroner transferi igin, koronerlerin alindigi boélgenin
genis tutulmasina bagli, bu tarz cerrahi teknik degisikliklerin de neo-aortik kok
dilatasyonuna neden oldugu diisiiniilmektedir. Yasamin ilk haftasinda uygulanan tam
onarimlar, pulmoner arteriyel bantlama sikligin1 azaltarak, pulmoner darlik ve neo-

aortik kok dilatasyonu goriilmesini azaltmistir (32).
2.8.2.1.1.4. Neo-aortik yetmezlik

ASO’da, yukarida belirtildigi gibi, dogal pulmoner kapak, neo-aortik kapak
haline gelir ve pulmoner kapak, pulmoner dolasima goére ¢ok daha yiiksek basinglara
sahip olan sistemik dolasimla karsilasmaya baslar. Ozellikle, takip edilen eriskin
hastalarda arteriyel hipertansiyon gelisiminin, neo-aortik kapagin uzun vadeli
fonksiyonlarindaki etkisi bilinmemektedir. Hafif AY sik bulgu gibi goriinse de,

genellikle klinik 6nemi yoktur.

Uzun vadeli ¢aligmalardan elde edilen verilere dayanarak, ASO’dan sonra, AY
gelisimi ve/ veya AY icin tekrar ameliyat gerektiren riskler asagidakiler gibidir
(32,50,51,52):

1. Hastalarin yaklasik % 15 - 20'sinde birinci dereceye kadar AY gelisir.
2. Orta-siddetli derece AY igin risk; ASO’dan 10 yil sonra yaklasik % 1 - 3

oraninda goriiliirken, 20 y1l sonra % 8 - 15 oraninda gortiliir.
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3. AY ig¢in yeniden operasyon gerektiren vakalar ilk 10 yil i¢inde hastalarin % 1-
2’sinde goriliirken, ilk 20 yilda % 2- 3’linde oraninda goériilmektedir.
4. AY ile iliskili ge¢c mortalite riski saptanmamastir.
5. Klinik olarak anlamli AY gelisimi igin risk faktorleri sunlardir:
(@) ASO yapildigi zamanin > 1 yas olmasi
(b) Bir VSD varligi
(c) Sol ventrikiil ¢itkim yolu obstriiksiyonu varligi
(d) Oncesinde pulmoner arter banding yapilmas1

(e) ASO’dan hemen sonra hafif AY saptanmasi
2.8.2.1.1.5. Miyokard iskemisi ve enfarktiisii

BAT nedeniyle ASO olan hastalar igerisinde ani oliimler bildirilmektedir
(53,54). Bu vakalarin bir kisminda yapilan otopsilerde miyokard enfarktiisii saptaninca,
bu hastalarda miyokard perfiizyonunun aragtirilmasi geregi duyulmustur. Genellikle
operasyon sonrast birinci yilda yapilan “thallium”, “technetium-99m” miyokard
sintigrafileri  “single-photon emission computed tomography” (SPECT) ile
degerlendirildiginde perfiizyon defektleri bildirilmigtir. Ancak cerrahi yontemin
gelistikce miyokard iskemi oranlarinin azaldigi goriilmiistir. Ayrica tim hastalarin

semptomsuz olmasi1 ve EKG bulgularinin olmamasi da ilgi ¢ekicidir (55).
2.8.2.1.1.6. Disritmi

ASO sonras1 disritmi goriilebilir. Atriyumlara major bir girisim olmadig igin

atriyal switch operasyonlarina gére ASO’da aritmi ¢ok az sikliktadir (3).
2.8.2.2. Rastelli operasyonu

Rastelli operasyonu ilk defa 1969 yilinda tanimlanmis olup, VSD ile beraber
siddetli PS olan BAT’l1 vakalarda uygulanir (56). Sol ventrikiil aorta agizlastirilarak
VSD kapatilir. Pulmoner arter kokiinden kesilerek sol ventrikiil ile iliskisi kesilir.
Pulmoner arter bir yapay hortum konduit araciligi ile intrakardiyak bir tiinelle sag
ventrikiile baglanir. Boylece oksijene kan aort yolu ile dokulara, deoksijene kan ise
pulmoner arter araciligi ile akcigerlere yonlendirilmis olur. Rastelli operasyonu ile hem

anatomik, hem de fizyolojik diizelme saglanir, ancak koroner arterlerin beslenmesi
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pulmoner arterden olmaya devam eder. Rastelli prosediiriinde, aort i¢ine kan akigini
yonlendirmek i¢in, oldukga biiyiikk ve uygun bir VSD bulunmasi gerekir. Restriktif tip
VSD bulunan bazi hastalarda uygun bir yonlendirme islemi yapabilmek i¢in delik
blyiitiliir. VSD genisletilme islemi, ge¢ ventrikiil disfonksiyonu, aritmi ve rezidiiel

VSD gibi komplikasyonlara neden olur (57).

Rastelli  prosediirii geciren hastalarda, kondiiitler hastayla birlikte
biiyiimediginden, zaman i¢inde, degisim islemleri gerekebilir. Ayrica atriyal ve
aritmiler, sag ve sol ventrikiiler yetersizlik, konduit tikanmasi ve komplet dal bloklari

bu islemin diger komplikasyonlar1 olarak sayilabilir (58,59).
2.8.2.3. Atriyal switch operasyonu

Mustard ve Senning operasyonlart olarak da anilirlar. Bu operasyonlar ile
siyanoz fizyolojik diizeyde diizeltilirken, pulmoner arterin sol ventrikiilden ¢iktig1 ve
aortun sag ventrikiilden ¢iktig1 ventrikiiloarteriyel diskordans diizeltilmez. Mustard
operasyonunda perikard yapragi, Senning operasyonunda sag atriyal flep yardimi ile
sistemik vendz doniis, mitral kapaga yonlendirilerek, sol ventrikiil ve pulmoner arter
araciligr ile akcigere ulastirilir. Aynmi sekilde pulmoner vendz doniis trikiispit kapaga
yonlendirilerek sag ventrikiil ve aort araciligi ile sistemik dolasima yonlendirilir.
Fizyolojik olarak siyanoz diizeltilmis olur. Erken donemde mortalite oranlar1 diisiik
bulunmakla birlikte, ge¢ donemde siiperior vena kava obstriiksiyonu, artiyal baffle’da
(kese) s1zint1 seklinde kagcis, atriyal ve ventrikiiler aritmiler, trikiispit kapak yetmezligi

(TY) ve son olarak RV vyetersizligi gelismektedir (60,61).
2.8.2.3.1. Komplikasyonlar
2.8.2.3.1.1. Sag ventrikiil yetersizligi

Atriyal switch operasyonlart ile fizyolojik diizeltme saglanmasina karsin,
anatomik diizeltme saglanamadigindan sag ventrikiil ve trikiispit kapak sistemik
dolasimin bir parcast haline gelmektedir. Bu nedenle sag ventrikiil disfonksiyonu
gelismekte ve daha ge¢ donemlerde ise sag ventrikiil yetersizligi ile birlikte kardiyak
transplantasyona ugrayacak sekilde yiikksek morbidite ve mortalite oranlarina
rastlanilmaktadir (62,63,64).
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2.8.2.3.1.2. Aritmiler

Aritmiler, erigkin yasamda ciddi mortalite ve morbiditeye yol agan, atriyal
switch operasyonunun en sik goriilen komplikasyonlar1 arasinda yer alir. Uzun donem
izlem yapilan ¢esitli calismalarda hastalarin yarisi ile tigte ikisi arasinda normal siniis
ritmi goriilmektedir. Hastalarin geri kalaninda siniis nod disfonksiyonu, atriyal flutter ve

fibrilasyon ve ventrikiiler tagikardi gibi aritmiler goriilmiistiir (63,65).
2.8.2.3.1.3. Atriyal baffle nedenli komplikasyonlar

1. Siiperior vana kava ve sag atriyumun birlesme noktasindaki tikaniklik, Mustard
prosediiriinde goriilebilen bir komplikasyondur. Klinik olarak hastada silotoraks,
iist ekstremitede 6dem veya ylizde kizariklik goriilebilir.

2. Pulmoner vendz obstrilkksiyon, daha sik olarak Senning prosediirii ile ilgili bir
komplikasyondur. Pulmoner vendz konjesyon erken bulgusu olabilir. Ilerleyici
tikaniklik daha sonra goriilebilir ve reaktif hava yolu hastalig1 belirtileri ile
ortaya cikabilir

3. Baffle kagaklar1 nadirdir ve genellikle sag atriumun st kisminda goézlenir

(62,63,64).
2.8.2.4. Damus-Kaye-Stansel (DKS) operasyonu

VSD ve subaortik stenoz (sag ventrikill ¢ikis darligi) ile birlikte olan BAT
varliginda uygulanir. Pulmoner arter, supravalviiler diizeyde kesilir ve pulmoner arterin
kokii yan taraftan aorta anastomoz edilir. Aortun sag ventrikiilden ¢ikisi kapatilir.
Pulmoner arter bir konduit aracilig1 ile sag ventrikiile baglanir. VSD uygun sekilde

kapatilir. Bu operasyon ile akcigerlere yeterince kanin gitmesi saglanmis olunur (3).

2.9. UZUN DONEM SONUCLAR

Tedavi edilmemis BAT hastalarinda erken donemde 6liimler goriiliirken, palyatif
tedaviler ve cerrahi diizeltme operasyonlar1 ile BAT uzun dénemde % 90 yasama
oranlari ile karsilastigimiz bir hastalik olmustur. Buna ragmen baz1 hastalarda eslik eden

komplikasyonlara bagli cerrahi miidahaleler gerekebilir.
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2.9.1. Yasama Oranlar

ASO ile cerrahi diizeltme yapilan BAT’l1 hastalar i¢in uzun siireli sagkalim
oranlar1 miikemmeldir. Farkli cerrahi yaklasimlar1 karsilagtiran klinik caligmalar
olmamasina karsin, 1983 yilinda Almanya'da yapilan tek merkezli bir derlemede,
Mustard ve Senning atriyal switch operasyonlarindan sonra uygulanan ASO operasyonu
sonuclarinda, uzun vadeli sagkalim sonuglart bildirilmistir (66). Bu caligmada
perioperatif mortalite oranlar1 benzer olmasina ragmen, uzun siireli sagkalim oranlari

% 97 oranla (Senning: % 93 ve Mustard: % 82) daha yiiksektir.
2.9.2. Egzersiz Kapasitesi

Cerrahi yapilan BAT 11 hastalarin egzersiz kapasiteleri normal popiilasyona gore
daha dusiiktiir. ASO’dan sonra egzersizle tepe oksijen tiiketimin, saglikli kisilere gore
daha diisiik oldugu gosterilmistir. Ayrica miyokardiyal fonksiyonlarin da bazi

hastalarda bozuldugu perfiizyon sintigrafiler ile saptanmistir (67).

ASO ile atriyal switch operasyonunun karsilastirilmasi bir degerlendirilmesinde
ASO sonrasi kalp hizinin egzersiz ile artmasi, oksijen tiikketimi, kalp kasilma giicii

atriyal switch operasyonlarina gore anlamli olarak daha iyi bulunmustur (68).
2.9.3. Gelisimsel ve Noromotor Fonksiyonlar

Major kardiyak cerrahi sonrasi cocuklarda noromotor gelisimin etkilendigi
bilinmektedir. Derin hipoterminin, sirkiilatuar arrestin veya diisiik akimda perfiizyonun
beyinde iskemik hasara neden oldugu diisiiniilmektedir. Ayrica reperfiizyon hasari ve
operasyon sirasindaki mindr trombo-embolik olaylarin bu beyin hasarma katkida
bulundugu bilinir. BAT nedeniyle ASO yapilan 158 okul oncesi ¢ocukta (ortalama
yaslar1 4,5 yas) bakilan zeka degerleri (IQ) ve norolojik tabloda normal insanlara gore
onemli bir farklilikk bulunmamugstir. Bu hastalarin 14’tinde kraniyal sinir anomalisi
saptandig1 bildirilmistir. bes hastada artikiilasyon kusuru, yedi hastada asimetrik fasiyal
hareket, 2 hastada géz hareketlerinde bozukluk ve strabismus gézlenmistir. Kaba ve

ince motor hareketlerinin anlamli olmasa da hafif geri oldugu belirtilmistir (31,69).
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3. MATERYAL VE METOD

Bu ¢alismada, 1 Ocak 2000- 31 Aralik 2014 tarihleri arasinda Ondokuz Mayis
Universitesi Tip Fakiiltesi (OMUTF) Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Anabilim Dali
(ABD), Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda basit D-TGA tanis1 alan ve/ veya takibine
devam edilen hastalar geriye doniik olarak degerlendirildi. Hastalara hastanemizdeki

veri tabanindan ve ¢ocuk kardiyoloji EKO defterlerinden ulagildi.

Degerlendirilmeye alinan hastalarin tamami, BAT tanisin1 hastanemiz Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali’nda aldilar. Biiyiik arter transpozisyonu hastaligina ek olarak ¢ift
cikish sag ventrikiil, ¢ift ¢ikish sol ventrikiil, hipoplastik sag kalp, hipoplastik sol kalp
gibi kompleks kalp hastaliklarina sahip olan hastalar ve diizeltilmis biiyiik arter
transpozisyonu da denilen L-TGA’l1 hastalar degerlendirmeye alinmadi. Ventrikiiler
septum defekt varligi ve defektin biiyiikliigii calismadan diglanma kriteri olarak kabul
edilmedi. Yine pulmoner kapak darliginin derecesi veya pulmoner kapak atrezisi

calismadan dislanma Kkriteri olarak kabul edilmedi.

Belirtilen kriterlere uyan 66 hasta oldugu tespit edildi. Hastalarin 46’s1 erkek
(% 69,7), 20’si kizd1 (% 30,3). Erkeklerin yas ortalamast 11,1+ 14,7, ortanca da 4,5
giindii. Kizlarin yas ortalamasi1 28,8+ 52,9, ortanca da 11 giindii.

Hastalarin operasyon oncesi donem, operasyon donemi ve operasyon sonrasi
donemde takip bilgileri, hastaligin klinik seyir ve prognozu etkileyen faktorler hakkinda
bilgi edinilmesi amaciyla degerlendirildi. Dosyalar ve hastane kayitlar1 geriye doniik
olarak incelenerek bir calisma protokolii olusturuldu. Calisma i¢in Ondokuz Mayis

Universitesi Etik Kurulu’ndan onay alind1 (OMU TAEK karar numarast 2015/ 314).

Operasyon 6ncesi donemde hastalarin cinsiyetleri, dogum yerleri, bagvurduklari
yil, bagvuru anindaki giin cinsinden yaslari, basvuru sikayetleri, basvurudaki
kardiyolojik muayeneleri, bagvuruda saptanan ek hastaliklar, prenatal 6ykiileri, EKG ve
telekardiyografik 6zellikleri, tan1 konulan ilk EKO bulgulari, almis olduklari medikal ve

palyatif tedavi bilgileri tanimlandi.

Operasyon doneminde diizeltme cerrahisi yapilip yapilmadigi, yapilan cerrahi
teknik yontemi, cerrahinin uygulandigi merkez, hastalarin cerrahi sirasindaki agirliklari,
hastalarin cerrahi sirasindaki giin cinsinden yaslari, tanidan cerrahiye kadar gegen giin

sayis1 tanimlandi.
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Operasyon sonrasi donemde hastalarin en son klinik durumlari, diizenli takibe
devam eden hastalarin en son EKO bilgileri, EKO’da saptanan patolojilerin tam
diizeltme operasyonundan kag¢ ay sonra goriilmeye baslandigi, ila¢ kullanim 6ykiileri ve
kullanmakta olduklar1 ilaglar, ikinci bir cerrahi yapilip yapilmadigi, son poliklinik
kontrollerindeki aktif sikayetleri, EKG ve TELE ozellikleri, 24 saat holter EKG
yorumlari, kardiyolojik goriintiileme yontemlerinin sonuglari, toplam takip siireleri,
sevk edilen hastalarin sevk nedenleri, 6len hastalarin oliim nedenleri, olim ile tanida
aninda saptanan bulgularin karsilastirilmasi, 6liim ile operasyon tiirleri arasindaki iliski

tanimlandi.

Kalp yetersizligine, hastalarin solunum muayenesinde dinleme bulgusunun
varligina, solunum sayisinin takipneik olmasina ve batin muayenesinde de hepatomegali

ve/ veya asit olmasina gore karar verildi.

Takip dismna c¢ikan ve sevk edilen hastalarin son durumlar1 hakkinda bilgi
edinilmek amaciyla hastalara ulagmak {izere hastanemiz bilgi islem sistemine kayitl
telefon numaralar1 arandi. Telefon goriismelerinde edinilebilen bilgiler kayit altina

alindi.

Hastalarin tan1 aninda yapilan ilk EKO’lar1, ilk EKG ve TELE o6zellikleri ve
diizenli takip edilen hastalarin son EKO’lari, son EKG ve TELE ozellikleri, 24 saat
holter EKG kayitlar1 hastanemiz Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali 6gretim gorevlileri
tarafindan degerlendirilmistir. Diizenli takip edilen hastalarin sikayetleri dogrultusunda
da, hastalara kardiyak MRG, kardiyak BT anjiyografi ve miyokardiyak spektroskopi
uygulanmas1 yine Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali 6gretim gorevlileri tarafindan
istenmistir. Kardiyak MRG ve kardiyak BT anjiyografi goriintiileri hastanemiz
Radyoloji Anabilim Dali 6gretim gorevlileri tarafindan degerlendirilmis, miyokardiyak
spektroskopi ozellikleri de hastanemiz Niikleer Tip Anabilim Dal1 6gretim gorevlileri

tarafindan degerlendirilmistir.

Bilgiler Statistical Package for the Social Sciences (SPSS) 15.0 veri kayit
sistemine girilerek istatiksel degerlendirme yapild1. Iki veri arasinda iliski Pearson Chi-
Square ve Fisher Exact Test ile analiz edildi. EF ve operasyon zamanindaki giin

cinsinden yas gibi sayisal verilerin dagilim 6zellikleri Shapiro Wilk testi ile saptandi.
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Normal dagilim gostermeyen verilerimizin analizi Mann-Whitney U testi ile

degerlendirildi. Tiim analizlerde p < 0.05 degeri istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.
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4. BULGULAR

Calismamizda 1 Ocak 2000- 31 Aralik 2014 tarihleri arassnda OMUTF Cocuk
Saghigi ve Hastaliklari ABD, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda, basit “Biiyiik arter
transpozisyonu” tanisi alan ve/ veya takibine devam edilen 66 hasta, hastaligin klinik
seyir ve prognozunu etkileyen faktorler hakkinda bilgi edinilmesi amaciyla, geriye

doniik olarak degerlendirildi.

Olgularin 46’s1 erkek (% 69.,7), 20’si (% 30,3) kizdi. Erkeklerin kizlara oram
2,3: 1 olarak bulundu (Tablo II).

Hastalarin dogduklar1 merkezlere gore dagilimlarina bakildiginda {igiincii
basamak saglik kurulusu olan OMUTF Hastanesi’nde dogan hasta sayis1 ii¢ (% 4,5),
OMUTF Hastanesi haricinde ikinci basamak dis merkez hastanelerde dogan hasta sayisi

63 (% 95,5) olarak bulundu (Tablo I1).

Tablo I1. Hastalarin dogduklari merkezlerin cinsiyetlere gore dagilimlari

Dogum Yeri Toplam

OMUTF hastanesi Dis merkez hastaneler

Erkek 3(% 4,5) 43 (% 65,2) 46 (% 69,7)
Kiz - 20 (% 30,3) 20 (% 30,3)
Toplam 3(%4,5) 63 (% 95,5) 66 (% 100,0)

Hastalarin tam aldiklar1 yillar incelendiginde, 2007 ve 2008 yillarinda dokuzar
hastanin (% 13,6), 2009 yilinda sekiz hastanin (% 12,1), 2004, 2010, 2011 ve 2012
yillarinda beser hastanin (% 7,6), 2001, 2002, 2003, 2005 ve 2013 yillarinda iiger
hastanin (% 4,5), 1994, 1998, 1999, 2000 ve 2006 yillarinda ise birer hastanin (% 1,5)
BAT tanis1 aldig1 saptandi.

Calismadaki hastalarin dogumlarmin en az birinci giiniinde, en fazla 229.
giiniinde, ortanca da besinci gliniinde tani aldiklar tespit edildi. Yasaminin ilk giinii
iginde 10 hastaya (% 15,2), ilk ii¢ giinii iginde 27 hastaya (% 40,9), ilk haftasinda 37
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hastaya (% 56,1), ilk bir ay1 i¢inde 56 hastaya (% 84,8) OMUTF Cocuk Kardiyoloji
Bilim Dali’nda, EKO ile BAT tanis1 konuldu. Dogumunun otuzuncu giiniinden sonra
tan1 alan hasta sayis1 10 (% 15,2) olarak tespit edildi. Yine en fazla BAT teshisinin
konuldugu giiniin, hastalarin dogduklari ilk giin oldugu bulundu (Tablo I11).

OMUTF Hastanesi’'nde dogan ii¢ hastanin BAT tanilari, yasamlarinin ilk iic
giinii iginde konuldu (Tablo I11).

Tablo I11. Hastalarin BAT tanis1 aldiklarindaki yaslarinin giin cinsinden dagilimlari

Dogum Yeri

Yas (Giin) ._ Toplam
OMUTF Dis Merkez

1. 1(%1,5) 9 (% 13,6) 10 (% 15,2)
2.-3. 2 (% 3,0) 15 (% 22,7) 17 (% 25,8)
4.-7. 0 (% 0) 10 (% 15,2) 10 (% 15,2)
8.- 30. 0 (% 0) 19 (% 28,3) 19 (% 28,8)
30.< 0 (% 0) 10 (% 15,2) 10 (% 15,2)
Toplam 3(% 4,5 63 (% 95,5) 66 (% 100)

Hastalarin ¢ocuk kardiyoloji bilim dalina bagvuru nedenlerini, 38 hastada
(% 57,6) morarma, 13 hastada (% 19,7) fizik muayene sirasinda tifiiriim duyulmasi, bes
hastada (% 7,6) sik soluma yakinmasi ve ii¢ hastada (% 4,5) antenatal obstetrik

USG’lerde kardiyak patoloji saptanmasi olusturdu (Tablo IV).

Hastalarin prenatal Oykiileri incelendiginde 56 hastada (% 84,8) bilinen bir
hastalik oykiisii olmadig1 goriildi. Annesinde diyabetus mellitus hastalik dykiisii olan
4 hasta (% 6,1), antenatal obstetrik USG’lerde kardiyak patoloji saptanan ii¢ hasta
(% 4,5), annesinde hipertansiyon Oykiisii olan iki hasta (% 3,0) ve erken membran

rliptiirii 6ykiisii olan bir hasta (% 1,5) oldugu tespit edildi.
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Tablo I1V. Hastalarin bagvuru yakinmalarinin dagilimi

Yakinma Say1 Yiizde
Morarma 38 57,6
Fizik muayenede iifiiriim duyulmasi 13 19,7
Sik soluma 5 7,6
Emerken yorulma / isteksizlik 3 4,5
Antenatal USG'de kardiyak patoloji 3 4,5
Inleme 1 1,5
Hirlt1 1 15
Oksiiriik 1 1,5
Prematiirite 1 1,5

Toplam 66 100,0

Hastalarin OMUTF Hastanesi’ne basvuru anindaki fizik muayenelerinde,
ifurim oOzellikleri, 6n femoral nabizlari (AFN) ve Kkalp vyetersizligi bulgular
degerlendirildi. Hastalarin 33’tinde (% 50) 2/6 sistolik tifiiriim duyulurken, on hastada
da (% 15,2) ifiirim duyulmadigr goriildii. 4/6 ve fstii Ufiirimler hicbir hastada
saptanmadi (Tablo V).

On femoral nabiz muayenesinde 62 hastanmn (% 93,9) nabz1 kolaylikla
hissedilebildi, bir hastanin (% 1,5) nabzi zayif hissedildi ve {i¢ hastanin (% 4,5) da nabzi
hissedilemedi (Tablo V).

Hastalarin 13’iinde (% 19,7) kalp yetersizligi bulundu (Tablo V).
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Tablo V. Hastalarda saptanan fizik muayene 6zellikleri

. Hasta Hasta Kalp Hasta
Ufiiriim AFN
sayisi sayisi yetersizligi Sayisi
1/6 12 (% 18,2) Hissediliyor 62 (% 93,9) Var 13 (% 19,7)
Zayif
2/6 33 (% 50,0) 1(% 1,5) Yok 53 (% 80,3)
hissediliyor
3/6 11 (% 16,7) Hissedilmiyor 3 (% 4,5)
Ufiiriim
10 (% 15,2)
duyulmadi
Toplam 66 (% 100,0) 66 (% 100,0) 66 (% 100,0)

Yasaminin ilk yedi giinii igcerisinde BAT tanisi alan hastalar ile yedi glinden
sonra tani alan hastalarda kalp yetersizligi saptanma siklig1 incelendi. Yasaminin ilk
yedi glinii icerisinde BAT tanisi alan 37 hastanin ikisinde (% 5,4) kalp yetersizligi
saptanirken, daha sonra BAT tanisi alan 29 hastanin 11’inde (% 37,9) kalp yetersizligi
saptandi. Bu fark istatiksel olarak anlamli olarak bulundu (p= 0,001, Tablo VI).

Tablo VI. Yagsamimin ilk yedi giinii i¢erisinde BAT tanisi alan hastalar ile yedi giinden

sonra tani alan hastalarda kalp yetersizligi saptanma siklig1

Kalp yetersizligi

Yas (Giin) Var Yok Toplam P degeri
1-7 2(%5,4) 35 (% 94,6) 37 (% 100,0)
7< 11 (% 37,9) 18 (% 62,1) 29 (% 100,0) p= 0,001

Olgularin tan1 aldiklar1 giin ¢ekilen telekardiyografileri (TELE) degerlendirildi.
Sekiz hastanin TELE’sine ulagilamadi. Bu hastalar kayip veri olarak degerlendirildi.

TELE goriintiilerine ulasabilen hastalardan 21’inde (% 36,2) kardiyomegali saptandi.
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Akcigerlerde konjesyon bulgulari ise 14 hastada (% 24,1) saptandi. Ek bulgu olarak iki
hastada (% 3,4) dekstrokardi goriildii.

Kardiyomegali ve konjesyon bulgular1 birlikte incelendiginde 24 hastada
(% 41,4) kardiyomegali ve/ veya konjesyon bulgusu, 34 hastada da (% 58,6) normal bir
TELE goriintiisii vardi. Kardiyomegali ve konjesyonun birlikte eslik ettigi hasta sayisi

11 (% 19,0) olarak tespit edildi (Tablo VII).

Tablo VII. Hastalarin BAT tanisi aldiklari giin ¢ekilen TELE’lerinde kardiyomegali ve

akcigerlerde konjesyon bulgusu saptanma siklig

. ) ) Kardiyomegali ve/veya
TELE’de Konjesyon bulgusu  Kardiyomegali y
konjesyon bulgusu

Var 14 (% 24,1) 21 (% 36,2) 24 (% 41,4)
Yok 44 (% 75,9) 37 (% 63,8) 34 (% 58,6)
Toplam 58 (% 100,0) 58 (% 100,0) 58 (% 100,0)

Yasaminin ilk yedi giinii icerisinde BAT tanist alan hastalar ile yedi giinden
sonra tani alan hastalarin TELE goriintiilerinde kardiyomegali saptanma siklig1
incelendi. Yasaminin ilk yedi giinii igerisinde BAT tanist alan ve TELE’sine
ulagilabilen 33 hastanin sekizinde (% 24,2) kardiyomegali saptanirken, yedi giinden
sonra BAT tanisi alan ve TELE’sine ulasilabilen 25 hastanin 13’iinde (% 52,0)
kardiyomegali saptandi. Bu fark istatiksel olarak anlamli olarak bulundu (p= 0,029,
Tablo VIII).

Tablo VIII. Yasaminin ilk yedi giinii i¢erisinde BAT tanis1 alan hastalar ile yedi

giinden sonra tan1 alan hastalarin TELE gortintiilerinde kardiyomegali saptanma siklig1

Kardiyomegali

Yas (Giin) Var Yok Toplam P degeri
1-7 8 (% 24,2) 25 (% 75,8) 33 (% 100,0)
7< 13 (% 52,0) 12 (% 48,0) 25 (% 100,0) p= 0,029
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Yasaminin ilk yedi giinii igerisinde BAT tanist alan hastalar ile yedi giinden
sonra tant alan hastalarin TELE goriintiilerinde akcigerlerde konjesyon bulgusunun
saptanma siklig1 incelendi. Yasaminin ilk yedi gilinii icerisinde BAT tanis1 alan ve
TELE’sine ulagilabilen 33 hastanin iiclinde (% 9,1) konjesyon bulgusu saptanirken,
daha sonra BAT tanis1 alan ve TELE’sine ulasilabilen 25 hastanin 11’inde (% 44,0)
konjesyon bulgusu saptandi. Bu fark istatiksel olarak anlamli olarak bulundu (p= 0,002,
Tablo IX).

Tablo IX. Yagaminin ilk yedi giinii igerisinde BAT tanisi alan hastalar ile yedi giinden
sonra tam alan hastalarin TELE goriintiilerinde akcigerlerde konjesyon bulgusu

saptanma siklig1

Konjesyon
Yas (Giin) Var Yok Toplam P degeri
1-7 3(%9,1) 30 (% 90,9) 33 (% 100,0)
7< 11 (% 44,0) 14 (% 56,0) 25 (% 100,0) p= 0,002

Hastalarin tam1 aldiklar1 giin c¢ekilen EKG yorumlar1 hasta dosyalarindaki
bilgilere gore degerlendirildi. 15 hastanin tan1 anindaki EKG’sine ulasilamadi ve bunlar
kayip veri olarak degerlendirildi. EKG’sine ulasilabilen hasta sayist 51 idi. Bu
hastalardan 29’unda (% 56,9) EKG’nin bu yas i¢in normal sinirlarda oldugu, 18 hastada
da (% 35,3) sag ventrikiil hipertrofisi oldugu tespit edildi (Tablo X).

Yasaminin ilk yedi giinii igerisinde BAT tanisi alan hastalar ile yedi giinden
sonra tani alan hastalarin EKG’leri incelendi. Yasaminin ilk yedi giinii igerisinde BAT
tanist alan ve EKG’sine ulasilabilen 29 hastanin 19’unda (% 65,5) EKG normal
siirlarda olarak degerlendirilirken daha sonra BAT tanisi alan ve EKG’sine ulasilabilen
22 hastanin 10’unda (% 45,5) EKG normal sinirlarda olarak degerlendirildi. Bu fark
istatiksel olarak anlamli olarak bulunmadi (p= 0,15, Tablo XI).
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Tablo X. Hastalarin tan1 aldiklari giin ¢ekilen EKG yorumlarinin dagilimi

EKG yorumu Hasta sayis1 Yiizde
Normal simirlarda 29 56,9
Sag ventrikiil hipertrofisi 18 35,3
Sol aks 1 2,0
Kuzey bat1 aks 2 3,9
Bigemine extrasistol 1 2,0
Toplam 51 100,0

Tablo XI. Yasamiin ilk yedi giinii igerisinde BAT tanis1 alan hastalar ile yedi giinden

sonra tan1 alan hastalarin EKG yorumlar1

EKG’de diger
Yas (giin) EKG normal Toplam p degeri
bulgular
1-7 19 (% 65,5) 10 (% 34,5) 29 (% 100,0)
7< 10 (% 45,5) 12 (% 54,5) 22 (% 100,0) p=0,15

Hastalarin bagvuru aninda BAT hastaligina ek olarak tespit edilen ekstrakardiyak
bulgulardan en fazla goriilenlerin, dorder hastada (% 6,1) sepsis ve pndomoni oldugu

saptand1 (Tablo XII).

Hastalarin tan1 aldiklart EKO’larinda saptanan bulgular incelendi. Hastalarin
kalp kapaklarindaki yetmezlik ve darlik durumlarina bakildiginda hicbir hastada
trikiispit stenoz (TS) ve mitral stenoz (MS) saptanmadi. En fazla saptanan bulgu 16
hastada (% 24,2) goriilen hafif PS oldu. Hastalarin 25’inde (% 47,9) pulmoner kapakta
patoloji saptanirken, bu hastalardan birinde pulmoner kapak atrezik idi. PS’den sonra
kalp kapaklarinda en fazla saptanan patoloji altt hastada (% 9,1) hafif trikiispit
yetmezlik oldugu bulundu (Tablo XIII).
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Tablo XII. Hastalarin bagvuru aninda BAT hastaligina ek olarak tespit edilen

ekstrakardiyak bulgular

Basvuruda ek hastahk Hasta sayisi Yiizde
Yok 53 80,3
Pnomoni 4 6,1
Sepsis 4 6,1
Sarihik 2 3,0
Sol fasiyal paralizi 1 1,5
Konjental adrenal hiperplazi 1 1,5
Yarik damak 1 15
Toplam 66 100,0

Tablo XIIl. Hastalarin tanidaki EKO’larinda saptanan kalp kapaklarindaki yetmezlik

ve darlik durum dagilimlar

Hafif Orta Agir Atrezik Yok Toplam
AY 1(%1,5) 65 (% 98,5) 66 (% 100)
AS 3 (% 4,5) 63 (% 95,5) 66 (% 100)
MY 3 (% 4,5) 63 (% 95,5) 66 (% 100)
MS 66 (% 100) 66 (% 100)
PY 4 (% 6,1) 1(%15) 61 (% 92,4) 66 (% 100)
PS 16 (%24,2)  6(%9,1) 2 (% 3,0) 1(%15)  41(%621) 66 (% 100)
TY 6 (% 9,1) 60 (% 90,9) 66 (% 100)
TS 66 (% 100) 66 (% 100)

AY: Aort yetmezligi, AS: Aort stenozu/ darligi, MY: Mitral yetmezlik, MS: Mitral

stenoz/ darlik, PY: Pulmoner yetmezlik, PS: Pulmoner Stenoz/ darlik, TY: Trikiispit

yetmezlik, TS: Trikiispit stenoz/ darlik
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Hastalarin tan1 anindaki EKO’larinda atriyal septumda ve ventrikiiler septumda
saptanan kardiyak patolojiler incelendi. Hastalarin 23’iinde (% 34,8) sekundum ASD
saptanirken, 40 hastada (% 60,6) PFO saptandi. Ug hastada (% 4,5) atriyal septumda
herhangi bir patoloji tespit edilmedi. Hastalarin 36’sinda (% 54,5) ise VSD
saptanmazken, 20 hastada (% 30,3) kiiciik VSD, 10 hastada (% 15,2) biiylik VSD tespit
edildi (Tablo XIV).

Tablo XIV. Hastalarin tan1 aninda yapilan EKO’larinda atriyal septumda ve ventrikiiler

septumda saptanan kardiyak patolojiler

Atriyal Septum Hasta sayisi Ventrikiiler Septum Hasta sayis1
Sekundum ASD 23 (% 34,8) Kiiciik VSD 20 (% 30,3)
PFO 40 (% 60,6) Biiyiik VSD 10 (% 15,2)

Yok 3(%4)5) VSD yok 36 (% 54,5)
Toplam 66 (% 100,0) Toplam 66 (% 100,0)

Hastalarin EKO’larinda saptanan VSD’lerin bulundugu bdlge ve tipi incelendi.
VSD’lerin biiylik bir ¢ogunlugu (% 36,7) miiskiiler tipte iken, ikinci sirada
perimembrandz tip VSD (% 20,0) gelmekteydi (Tablo XV).

Hastalarda tani aninda yapilan EKO’larinda patent duktus arteriozus varlig
incelendi. Hastalarin 50’sinde (% 75,8) PDA saptanirken, 16’sinda (% 24,2) PDA

saptanmadi.

Hastalarin tan1 aninda yapilan EKO’larinda pulmoner hipertansiyon (PH) varligi
incelendi. Dort hastada (% 6,1) PH saptanirken, 62 hastada (% 93,9) pulmoner basing

normal oldugu tespit edildi.

Hastalarin tan1 aninda yapilan EKO’larinda kalp bosluklarinin - durumu
degerlendirildi. 47 hastada (% 71,2) kalp bosluklarinin dengeli genislikte oldugu
bulundu. En fazla saptanan patolojik EKO bulgusu 14 hastada (% 21,2) “sag kalp
bosluklarinda genisleme” oldugu tespit edildi. Diger patolojik bulgularin ise sol kalp
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bosluklarinda genisleme, sol atriyumun genig gorlinimii ve sag atriyumun genis

goriiniimii oldugu saptandi (Tablo XVI).

Tablo XV. Hastalarda saptanan VSD tipleri

VSD tipi Hasta sayisi Yiizde
Miiskiiler 11 36,7
Perimembranoz 6 20,0
Perimembranéz outlet 5 16,7
Apikal miiskiiler 4 13,3
Perimembranoz inlet 2 6,6
Subpulmonik 1 3,3
Malalignment 1 3,3

Toplam 30 100,0

Tablo XVI. Hastalarin tan1 aninda yapilan EKO’larinda kalp bosluklarinimn durumu

Kalp bosluklar: Hasta sayisi Yiizde
Dengeli genislikte 47 71,2
Sag kalp bosluklar1 genislemis 14 21,2
Sol kalp bosluklari genislemis 2 3,0
Sol atriyum genis 2 3,0
Sag atriyum genis 1 1,5
Toplam 66 100,0

Hastalara tan1 konulan EKO’larda kalp bosluklar1 genisliginin, hastalarin giin

cinsinden yaslarina gore degerlendirildi. Yasaminin ilk yedi giinii icerisinde BAT tanist
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alan hastalar, yedi glinden sonra tan1 alan diger hastalara gore kiyaslandi. Yasaminin ilk
haftasinda BAT tanist alan 37 hastanin 30’unda (% 81,1) kalp bosluklar1 dengeli
genislikte saptanirken, daha sonra BAT tanist alan 29 hastanin 17’sinde (% 58,6) kalp
bosluklar1 dengeli genislikte saptandi. Bu fark istatiksel olarak anlamli bulundu

(p=0,048, Tablo XV1I).

Tablo XVII. Hastalarin tanidaki EKO’larinda kalp bosluklar1 genisliginin, hastalarin

giin cinsinden yaslarina gore dagilimi

Yas (giin) Dengeli Patolojik Toplam p degeri
1-7 30 (% 81,1) 7 (% 18,9) 37 (% 100)
7< 17 (% 58,6) 12 (% 41,4) 29 (% 100) p= 0,048

Hastalarin tanidaki EKO’larinda saptanan ek kardiyak patolojilere bakildiginda
rastlanan patolojiler aort koarktasyonu, sol persistan superior vena kava, atipik duktus
arteriozus, bikuspit pulmoner kapak, asimetrik septal hipertrofi, pulmoner arter
hipoplazisi, pulmoner arter genisligi, arkus aorta hipoplazisi ve perikard efiizyonu

oldugu tespit edildi (Tablo XVIII).

Hastalarin tanidaki EKO’larinda aort ve pulmoner arterin birbirleri ile iliskisi
incelendi. Hastalarin 49’unda (% 74,2) aort, pulmoner arterin sag 6n kisminda yer
alirken, bes hastada (% 7,6) aort ile pulmoner arter paralellik gosterdigi saptandi (Tablo
XIX).

Hastalarin tanidaki EKO’larinda koroner arterlerde varyasyonel anomali varligi
incelendi. Sekiz hastada (% 12,1) varyasyonel anomali saptanirken, en fazla goriilen
varyasyonel anomalinin, {ic hastada (% 4,5) koronerlerde seyir anomalisi oldugu tespit

edildi (Tablo XX).

Hastalarin  bagvuru anmndan operasyona kadar olan siirede, oksijen
saturasyonlarini yiikseltebilmek icin kullanilan atriyal balon septostomi operasyonu ve
prostoglandin El inflizyonu verileri incelendi. 20 hastaya (% 30,3) BAS operasyonu
yapilmisken, sekiz hastaya (% 12,1) PGE1 inflizyonu baslanildi. BAS ve PGEI
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inflizyonunun ikisinin birlikte uygulandig1 hi¢ hasta yoktu. 38 hastada (% 57,6) her
hangi bir sekilde BAS veya PGE1 kullanilmadig tespit edildi (Tablo XXI).

Tablo XVII1. Hastalarin tanidaki EKO’larinda saptanan ek kardiyak patolojiler

Ek kardiyak patoloji Hasta sayisi Yiizde
Yok 54 81,9
Aort koarktasyonu 3 4,5
Sol persistan superior vena cava 2 3,0
Atipik duktus arteriozus 1 1,5
Bikuspit pulmoner kapak 1 1,5
Asimetrik septal hipertrofi 1 1,5
Pulmoner arter hipoplazik 1 1,5
Pulmoner arter genis 1 1,5
Arkus aorta hipoplazik 1 1,5
Perikard efiizyonu 1 1,5
Toplam 66 100,0

Tablo XIX. Hastalarin tamdaki EKO’larinda aort ve pulmoner arterin birbirleri ile

ilskisi
Aort ve Pulmoner Arter iligkisi Hasta sayis1 Yiizde
Bilinmiyor 11 16,7
Aort sag onde 49 74,2
Aort pulmoner arter birbirlerine paralel ¢ikiyor 5 7,6
Aort pulmoner arterin tam oniinde 1 1,5
Toplam 66 100,0
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Tablo XX. Hastalarin tanidaki EKO’larinda koroner arterlerde varyasyonel anomali

varlig
Koroner varyasyonu Hasta sayisi Yiizde
Seyir anomalisi 3 4,5
LAD ve Cx ayri1 ostiumlardan ¢ikiyor 2 3,0
Koronerler tek kokten ¢ikiyor 2 3,0
Sag koroner seyri goriintiilenemedi 1 15
Toplam 8 12,1

Tablo XXI. Hastalarda BAS operasyonu ve/ veya PGEI inflizyonu kullanimi1

Kullanilmis  Kullanilmanmis Toplam

Atriyal balon septostomi (BAS) 20 (% 30,3) 46 (% 69,7) 66 (% 100,0)
PGEI1 infiizyonu 8 (% 12,1) 58 (% 87,9) 66 (% 100,0)

BAS ve/ veya PGE1 28 (% 42,4)  38(%57,6) 66 (% 100,0)

Hastalarin bagvurudan operasyona kadar olan siirede kullanmis olduklar1 ilaglar
incelendi. En fazla kullanilan ilaclar 13 hastada (% 19,7) furosemid, 12 hastada
(% 18,2) digoksin oldugu saptandi (Tablo XXI1).

Hastalarin operasyon Oncesinde gecirmis olduklar1 palyatif cerrahi yontemleri
incelendi. 61 hastada (% 92,4) operasyon Oncesinde palyatif cerrahi ihtiyact olmazken,
dort hastada (% 6,1) Blalock-Tausing shunt cerrahisi, bir hastada (% 1,5) pulmoner arter
genisligi nedeniyle pulmoner arter banding operasyonu yapildig: tespit edildi (Tablo
XXII).
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Tablo XXII. Hastalarin bagvurudan operasyona kadar olan siirede kullanmis olduklari

ilaclar
flac Evet Hayir Toplam
Digoksin 12 (% 18,2) 54 (% 81,8) 66 (% 100,0)
Dobutamin 10 (% 15,2) 56 (% 84,8) 66 (% 100,0)
Dopamin 9 (% 13,6) 57 (% 86,4) 66 (% 100,0)
Milrinon 1(%1,5) 65 (% 98,5) 66 (% 100,0)
Furosemid 13 (% 19,7) 53 (% 80,3) 66 (% 100,0)
Bikarbonat 6 (% 9,1) 60 (% 90,9) 66 (% 100,0)

Tablo XXI11. Hastalarin operasyon oOncesinde geg¢irmis olduklar1 palyatif cerrahi

yontemleri
Palyatif cerrahi Hasta sayisi Yiizde
Yok 61 92,4
Blalock-Tausing shunt operasyonu 4 6,1
Pulmoner arter banding 1 1,5
Toplam 66 100,0

Diizeltme ameliyat1 yapilan ve halen OMUTF Hastanesi Cocuk Kardiyoloji
Bilim Dali’nda takibine devam edilen 23 hasta (% 34,8) bulunmaktadir. Bes hastanin
(% 7,6) ameliyat edildikten sonra, {i¢ hastanin da (% 4,5) ameliyat edilmeden takipten
ciktig1 tespit edildi. Ugiincii basamak dis merkez hastanelere sevk edilen hasta sayis1 17
(% 25,8) oldugu saptandi. Bu hastalardan biri (% 1,5) ameliyat edildikten sonra, 16’s1
(% 24,3) ameliyat edilmeden sevk edildi. Hastanemiz takibindeyken 6len 18 hastanin
14’ ameliyat sirasinda veya ameliyat sonrasi donemde, 4 hastanin ise ameliyat

edilemeden oldiigii tespit edildi (Tablo XXIV).
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Hastalarin biiyiilk arter transpozisyonu tanist aldiktan sonraki donemde
operasyon bilgileri incelendi. 66 hastadan 43’tine (% 65,2) operasyon uygulandigi
bilgisine ulasildi. Operasyon bilgilerine ulasilamayan hastalar i¢inde, tan1 aldiktan sonra
takipten ¢ikan hastalar, operasyon i¢in sevk edilen hastalar ve operasyona kadar olan

donemde 6len hastalar bulundugu saptand: (Tablo XXIV).

Tablo XXIV. Hastalarin operasyon durumlari ve son takip durumlari

Son takip durumlari

Takip Takipten .
Operasyon . Sevk Olu Toplam
ediliyor cikmis
Evet 23 (% 34,8) 5 (% 7,6) 1(% 1,5) 14 (% 21,3) 43 (% 65,2)
Hayir - 3 (% 4,5) 16 (% 24,3) 4 (% 6,0) 23 (% 34,8)

Toplam  23(%348) 8(%121) 17 (%258) 18(%27,3) 66 (% 100,0)

Operasyon edildigi bilinen hastalardan 35’ine (% 81,4) Jatene operasyonu,
altisma (% 14,0) Senning operasyonu, ikisine de (% 4,7) Rastelli operasyonu
uygulandig1 saptandi. Jatene operasyonlarindan 27’si (% 62,8) OMUTF Hastanesi’nde
yapilmigken, sekizi (% 18,6) iglinci basamak dis merkez hastanelerde, Senning
operasyonlarindan ise dordii (% 9,3) OMUTF Hastanesi’nde yapilmisken, ikisi (% 4,7)
iclincii basamak dis merkez hastanelerde, Rastelli operasyonlarinin da tiimiiniin tigiincii

basamak dis merkez hastanelerde yapildigi tespit edildi (Tablo XXV).

Hastalara yasamlarinin en az ikinci giinii, en fazla 1028. giinii ve ortanca da 11.
giinli icerisinde diizeltme ameliyati yapilmistir. Hastalarin BAT tanilarim1 aldiktan,
cerrahi diizeltme ameliyatina kadar gecen siire, en az bir giin, en fazla 1027 giin, ortanca

da bes giindiir.

Hastalarin tan1 aldiktan sonra BAS ve/ veya palyatif cerrahi gecirmesi ile tanidan
diizeltici cerrahiye kadar gecen siirelerin iliskileri kiyaslandi. BAS ve/ veya palyatif
cerrahi gegiren hastalarda, tanidan operasyona kadar gecen siirenin daha fazla oldugu

goriildii ve bu bulgu istatiksel olarak anlamli bulundu (p <0,001, Tablo XXVT).
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Tablo XXV. Hastalara yapilan operasyon tiirlerinin, operasyon yapilan merkezlere gore

dagilim1
Operasyon Yapilan Merkez
Operasyon tiirii Toplam
oMU D1s merkez
Jatene 27 (% 62,8) 8 (% 18,6) 35 (% 81,4)
Senning 4 (% 9,3) 2 (% 4,7) 6 (% 14,0)
Rastelli 0 (% 0,0) 2 (% 4,7) 2 (% 4,7)
Toplam 31 (% 72,1) 12 (% 27,9) 43 (% 100)

Tablo XXVI. Hastalarin tan1 aldiktan sonra BAS ve/ veya palyatif cerrahi gegirmesi ile

tanidan cerrahiye kadar gegen siirelerin kiyaslanmast

Basvurudan diizeltme

BAS ve/ veya palyatif Diizeltme ameliyati
_ operasyonuna kadar
cerrahi geciren hasta sayisi
gecen siire (giin)
Evet 16 33,09
Hayir 27 15,43
Toplam 43 (p= <0,001)

Hastalarin diizeltme ameliyati sirasindaki agirliklart incelendi. Hastalarin

ameliyat esnasinda ortalama 4,5+ 2,7 kg (1,8- 13 kg) agirliginda olduklari saptandi.

Olen hastalarm 6liim nedenleri ve diizeltme ameliyati gecirip gecirmedikleri
incelendi. Toplamda dort hasta olmak {izere, iki hasta operasyon Oncesi ani kardiyak
arrest ve birer hasta pnomoni ve Kkalp yetersizligi nedenleriyle operasyon oncesi
donemde hastane takibimizde 6ldiigii saptandi. En fazla 6liim nedenini alti hastada
(% 33,3) goriilen operasyon sirasinda kardiyak arrest olmak iizere, operasyon
sonrasinda hipotansiyon nedeniyle 6len hasta sayisinin {i¢ oldugu tespit edildi (Tablo
XXVII).
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Tablo XXVII. Hastanemiz takibinde o6len hastalarin oliim nedenleri ve diizeltme

ameliyat1 gecirip gegirmedikleri

Diizeltme ameliyati

Oliim nedeni Toplam
Evet Hayir

Operasyon sirasinda kardiyak arrest 6 (% 42,9) - 6 (% 33,3)

Operasyon sonrasinda hipotansiyon 3 (% 21,4) - 3 (% 16,7)

Dissemine intravaskiiler koagulasyon 2 (% 14,3) - 2 (% 11,1)

Ventrikiiler fibrilasyon 2 (% 14,3) - 2 (% 11,1)

Operasyon oncesi ani kardiyak arrest - 2 (% 50,0) 2 (% 11,1)

Kalp yetersizligi - 1 (% 25,0) 1 (% 5,6)

Pnomoni - 1 (% 25,0) 1(% 5,6)

Multiorgan yetmezligi 1% 7,1) - 1(% 5,6)
Toplam 14 (% 100,0) 4 (% 100,0) 18 (% 100,0)

BAT tamsi aldiktan sonra diizeltme ameliyati yapilan ve halen OMUTF

Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda diizenli takip edilmekte olan hasta sayisi

23’tiir. Bu hastalarin 18’ine (% 78,3) Jatene, {igiine (% 13,0) Senning ve ikisine (% 8,7)

de Rastelli operasyonu yapildigi saptandi.

Hastanemiz takibindeyken oOlen ve diizeltme ameliyati gegiren 14 hastanin

11’ine (% 78,6) Jatene, ligline (% 21,4) de Senning operasyonu yapildigi saptandi

(Tablo XXVIII).

Tablo XXVIIl. OMUTF hastanesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nin takibinde olan ve

takip sirasinda 6len hastalarin gecirmis olduklar1 ameliyat tiirleri

Operasyon tiiri

Son durum
Jatene Senning Rastelli
Takipli 18 (% 78,3) 3 (% 13,0) 2 (%8,7)
Oliim 11 (% 78,6) 3 (% 21,4) -
Toplam 29 (% 78,4) 6 (% 16,2) 2(%54)

Toplam

23 (% 100,0)
14 (% 100,0)

37 (% 100,0)
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Takipten ¢ikan ve sevk edilen 25 hastanin sekizine telefon ile ulasildi ve son
durumlart hakkinda bilgi edinildi. Ulasilamayan 17 hastanin hastanemiz sistemine
kayitlh numaralart yok veya sistemdeki numaralar kapatilmisti. Bu hastalardan biri
ameliyat edilmeden, ikisi ameliyat edildikten sonra yogun bakim takipleri sirasinda

Olmiislerdi. Bes hasta ise su an yasamaktaydi.

Hastanemizde hesaplanan 6liim oran1 % 43,9 olarak hesaplandi. Takipten ¢gikan
ve sevk edilen hastalardan son durumu 6grenilen sekiz hasta ile birlikte hesaplandiginda

toplam 6liim oran1 % 42,9 oldugu tespit edildi (Tablo XXIX).

Tablo XXIX. Sevk edilen/ takipten ¢ikan ve OMUTF takipli hastalarda sag kalim ve

olim oranlar

Sag Olii Toplam

OMUTF takipli hasta sayis 23 (%56,1) 18 (%43,9) 41 (% 100,0)

Sevk ve takipten ¢ikanlardan
5 (% 62,5) 3 (% 37,5) 8 (% 100,0)
ulasilan hastalar

Toplam 28 (% 57,1) 21 (%42,9) 49 (% 100,0)

Sevk edilen hastalarin bagka bir i¢iincii basamak hastaneye sevk edilme
nedenleri 10 hastada (% 58,9) diizeltme operasyonu igin gerekli ekip/ ekipman
yetersizligi, alti hastada aile istegi ile, bir hasta da pulmoner kapakta gradient artisi

nedeniyle sevk edildigi goriildii (Tablo XXX).

Telefon ile son durumlar1 68renilmis sevk edilen ve takipten ¢ikan hastalar dahil
olmak {izere, 6len ve yasayan hastalarin tani aldiklarindaki giin cinsinden yaglar ile
6lim ve sag kalim durumlar arasindaki iliski incelendi. Yasaminin ilk haftasi i¢inde
tani alan hastalar, ilk haftasindan sonra tani1 alan hastalar ile karsilastirildi. Yasaminin
ilk haftasinda tan1 alan hastalardan 11’1 (% 37,9) dlmiisken, ilk haftasindan sonra tam
alan hastalardan 10’u (% 50,0) 6lmiistii. Bu fark istatiksel olarak anlamli bulunmadi

(p= 0,40, Tablo XXXI).
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Tablo XXX. Sevk edilen hastalarin sevk edilme nedenleri

Sevk nedeni Hasta sayis1 Yiizde
Diizeltme operasyonu icin
P Y i 10 58,9
ekip/ ekipman yetersizligi
Aile istegi 6 35,3
Pulmoner kapakta
1 5,9
gradient artis1
Toplam 17 100,0

Tablo XXXI. Hastalarin tan1 aldiklarindaki giin cinsinden yaslari ile sag kalim ve 6liim

arasindaki iligki

Yas (Giin) Sag Olii Toplam p degeri
1-7 18 (% 62,1) 11 (% 37,9) 29 (% 100,0)
7< 10 (% 50,0) 10 (% 50,0) 20 (% 100,0) p= 0,40

Telefon ile son durumlar1 6grenilen, sevk edilen ve takipten ¢ikan hastalar dahil
olmak tiizere Glen ve yasayan hastalarin tani aldiklarindaki muayenelerinde kalp
yetersizligi saptanmasi ile 6lim ve sag kalim durumlari arasindaki iligki incelendiginde,
FM’de kalp yetersizligi saptanan hastalardan altis1 (% 66,7) 6lmiisken, kalp yetersizligi
saptanmayan hastalardan 15’inin (% 37,5) oldiigi tespit edildi. Bu fark istatiksel olarak
anlamli bulunmadi (p= 0,146, Tablo XXXII).

Tablo XXXII. Hastalarin tani1 aldiklar1 giinkii muayenelerinde kalp yetersizligi

saptanmasi ile 6liim ve sag kalim durumlar1 arasindaki iliski

Kalp yetersizligi Sag Olii Toplam p degeri
Var 3(%333)  6(%667) 9 (% 100,0)
Yok 10 (% 62,5)  15(%37,5) 40 (% 100,0) p= 0,146
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Telefon ile son durumlari 6grenilen, sevk edilen ve takipten ¢ikan hastalar dahil
olmak tiizere, hastalarin tan1 aninda ¢ekilmis TELE ozellikleri ile 6liim ve sag kalim
arasindaki iligki incelendiginde, TELE’de patoloji saptanmayan hastalardan sekizi
(% 29,6) olmiisken, TELE’de kardiyomegali ve/ veya konjesyon bulgusu saptanan
hastalardan dokuzunun (% 52,9) 6ldiigii tespit edildi. Bu fark istatiksel olarak anlamli
bulunmadi (p= 0,122, Tablo XXXIII).

Tablo XXXIII. Hastalarin tan1 aninda ¢ekilmis TELE 6zellikleri ile 6liim ve sag kalim

arasindaki iligki

TELE Sag Olii Toplam p degeri

Normal 19 (% 70,4) 8(%29,6) 27 (% 100,0)

Kardiyomegali
ve/ veya 8 (% 47,1) 9(%52,9) 17 (% 100,0) p= 0,122

konjesyon

Hastalarin ge¢irmis olduklar1 operasyon tiirleri ile 6liim ve sag kalim iligkileri
incelendiginde, Jatene operasyonu gegiren hastalardan 12°si (% 38,7) Olmiisken,
Senning ve Rastelli operasyonu geciren hastalardan tigiiniin (% 37,5) 6ldiigii saptandi.

Bu fark istatiksel olarak anlamli bulunmad: (p= 1,00, Tablo XXXIV).

Tablo XXXIV. Hastalarin gegirmis olduklar1 operasyon tiirleri ile 6lim ve sag kalim

arasindaki iliski

Operasyon Sag Olii Toplam p degeri
Jatene 19 (% 61,3) 6(%387) 31 (% 100,0)
Senning ve
_ 5 (% 62,5) 3(%375) 8 (% 100,0) p= 1,00
Rastelli
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Halen OMUTF Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda takip edilen 23 hastann,
yapilan son EKO bulgularinda, en sik saptanan bulgu 19 hastada (% 82,6) pulmoner
stenoz, ikinci siklikta 15 hastada (% 65,2) aort yetmezligi, iigiincii siklikta da 14 hastada
(% 60,9) pulmoner kapak yetmezligi oldugu tespit edildi. Higbir hastada mitral ve

trikiispit stenoz saptanmadi. Sekiz hastada (% 34,8) da aort stenozu goriildii (Tablo
XXXV).

Tablo XXXV. Hastalarin son EKO’larinda saptanan kalp kapakgiklarindaki yetmezlik

ve darlik durumlan

Toplam hasta

Yetmezlik/ Darhk Var Yok
sayisi
AY 15 (% 65,2) 8 (% 34,8) 23 (% 100,0)
AS 8 (% 34,8) 15 (% 65,2) 23 (% 100,0)
MY 8 (% 34,8) 15 (% 65,2) 23 (% 100,0)
MS - 23 (% 100) 23 (% 100,0)
PY 14 (% 60,9) 9 (% 39,1) 23 (% 100,0)
PS 19 (% 82,6) 4 (% 17,4) 23 (% 100,0)
TY 8 (% 34,8) 15 (% 65,2) 23 (% 100,0)
TS - 23 (% 100) 23 (% 100,0)

Aort ve pulmoner stenozlarin saptandigi lokalizasyonlar incelendi. Aort
stenozlar tiimii supravalviiler bolgedeydi. Pulmoner stenozlardan 14’4 (% 73,7)

supravalviiler bolgede, dordii (% 21,1) valviiler bolgedeydi (Tablo XXXVI).

Tablo XXXVI. Aort ve pulmoner stenozlarin lokalizayon dagilimlari

Kapak Supravalviiler Valviiler Subvalviiler Toplam
AS lokalizasyon 8 (% 100,0) - - 8 (% 100,0)
PS lokalizasyon 14 (% 73,7) 4 (% 21,1) 1(%5,3) 19 (% 100,0)
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Kalp  kapaklarinda  saptanan darllk ve  yetmezliklerin, diizeltme
operasyonlarindan ka¢ ay sonra EKO bulgusu olarak saptanmaya baslandig incelendi.
Pulmoner darliklar operasyondan sonra en az bir ay, en fazla alt1 ay, ortalama da 1,37+
1,16 ayda goriilmeye baslandi. Aort darliklarinin da saptanmaya basladiklari ayin

operasyondan sonraki en az bir ay, en fazla 28 ay, ortanca da ilk bir ay oldugu bulundu.

Aort yetmezligi operasyondan sonra ortanca tiglincii ayda, pulmoner yetmezlik
ortanca li¢ buguk ayda goriildii. En ge¢ saptanan kapak patolojisi ortanca 16,5 ayda
goriilen mitral yetmezlik idi (XXXVII).

Tablo XXXVII. Kapak darlik ve yetmezliklerin operasyondan sonra EKO’larda

saptanma aylarinin ortalama, ortanca, en az ve en fazla degerleri

Ortalama Standart
@) ol Ortanca (ay) Enaz(ay) En fazla (ay)
AY 4,00 4,44 3,0 1 18
AS 4,88 9,45 1,0 1 28
MY 25,38 28,3 16,5 2 93
MS - - - - -
PY 4,00 4,47 35 1 18
PS 1,37 1,16 1,0 1 6
TY 20,75 21,65 8,5 1 60
TS - - - - -

Kalp kapaklarinda saptanan darlik ve yetmezlik dereceleri incelendi. Pulmoner
darlik derecesi en az 12 mmHg, en fazla 65 mmHg, ortalama da 24,86+ 14,76 mmHg
olarak saptandi. Aort darlik derecesi de en az 11 mmHg, en fazla 40 mmHg, ortalama

da 18,27+ 8,98 mmHg olarak saptandi.
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Kapak yetmezliklerine bakildiginda, AY derece en az 2 m/sn en fazla 4,4 m/sn,
ortalama da 3,5+ 0,79 m/sn olarak bulundu. Pulmoner yetmezlik ise en az 1,4 m/sn en
fazla 4,0 m/sn, ortalama da 1,95+ 0,65 m/sn olarak bulundu (Tablo XXXVIII).

Tablo XXXVIII. Operasyondan sonra kalp kapaklarinda saptanan darlik ve yetmezlik

dereceleri
Ortalama Standart Ortanca En az En fazla
sapma
AY (m/sn) 3,50 0,79 3,80 2,00 4,40
AS (mmHg) 18,27 8,98 15,55 11,00 40,00
MY (m/sn) 3,20 1,28 3,30 1,50 5,00
MS (mmHg) - - 2 - .
PY (m/sn) 1,95 0,65 1,90 1,40 4,00
PS (mmHg) 24,86 14,76 17,20 12,00 65,00
TY (m/sn) 2,77 0,93 2,75 1,50 4,00
TS (mmHgQ) - - - - -

Takibine devam edilen hastalarin son EKO’larindaki EF’lerinin ortalama, en az
ve en fazla degerleri, gecirmis olduklar1 operasyonlara gore degerlendirildi. Gegirmis
olduklar1 operasyon cinsine bakilmaksizin son EKO’larindaki EF degeri en az % 46,0,
en fazla % 86,6 ortalama da % 68,36+ 10,41 olarak hesaplandi. Olgiilen EF degeri
Jatene ve Jatene haricindeki Senning ve Rastelli operasyonlarina gore kiyaslandiginda
Jatene operasyonlarinda EF, en az % 59,0, en fazla % 86,6, ortalama da % 70,93+ 8,58
olarak hesaplandi. Senning ve Rastelli operasyonlar:1 sonrasinda 6l¢giilen EF degeri ise
en az % 46,0, en fazla % 72,4, ortalama da % 56,82+ 11,13 olarak hesaplandi. Jatene
operasyonlarindan sonra EF degerlerinin daha yiliksek bulunmasi istatiksel olarak

anlamli bulundu (p= 0,01, Tablo XXXIX).
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Tablo XXXIX. Hastalarin en son EKO’larinda saptanan ejeksiyon fraksiyonlari

Standart o )
EF (%) Ortalama Minimum Maksimum  p degeri
sapma
Jatene 70,93 8,58 59,0 86,6
Senning veya

56,82 11,13 46,0 72,4
Rastelli
Toplam 68,36 10,41 46,0 86,6 p=0,01

Ikinci bir operasyon gereksinimi sadece 23 hastanin birinde (% 4,3) oldugu
saptandi. Bu hastada sol koroner arterde darlik gelismis olup, rezidii ASD kapatilmasi
ile birlikte cerrrahi uygulandi. Bir hastanin da en son kontroliinde PS derecesi 65,0
mmHg olarak o6l¢iilmiis olup, operasyon gereksinimi agisindan ilk ameliyatinin

yapildig1 dis merkez kardiyovaskiiler cerrahi bilim dalinda kontrol 6nerildi.

Hastalarda LVOTO gelisimi incelendi. Bir hastada (% 4,3) operasyondan sonra
dordiincii ayda yapilan EKO’sunda LVOTO varligi saptandi.

Hastalarin son EKO’larinda kalp bosluklarimin boyutlari, geg¢irmis olduklar
operasyon tiirlerine gore incelendi. Jatene operasyonu geciren hastalarin tiimiinde kalp
bosluklar1 dengeli olarak izlendi. Jatene haricindeki Senning ve Rastelli operasyonu
geciren bes hastanin ikisinde (% 40,0) sag kalp bosluklar1 genislemisti ve bu fark
istatiksel olarak anlamli bulundu (p= 0,04, Tablo XL).

Hastalarin operasyon sonrasi ila¢ kullanma durumlari, ilaglar1 ne kadar siire ile
kullandiklar1 ve son ilag kullanim durumlari incelendi. Takibine devam edilen 23
hastanin 14’line (% 60,9) operasyon sonrasi taburculukta ila¢ verilmisti. Bu hastalarin

en son kontrollerinde yedi hasta (% 30.,4) halen ila¢ kullanmaktaydi (Tablo XLI).
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Tablo XL. Hastalarin son EKO’larinda kalp bosluklari boyutlarinin, geg¢irmis olduklari

operasyon tiirlerine gére dagilimi

Sag kalp Kalp
Operasyon bosluklari bosluklari Toplam p degeri
genislemis dengeli
Jatene - 18 (% 100,0) 18 (% 100,0)
Senning veya
) 2 (% 40,0) 3 (% 60,0) 5 (% 100,0)
Rastelli
Toplam 2 (% 8,7) 21 (% 91,3) 23 (% 100,0) p= 0,04

Tablo XLI. Hastalarin operasyon sonrasinda taburculukta ve en son kontrolde ilag

kullanim durumlari

. Operasyon sonrasi
Ila¢ kullanim En son kontrolde
taburculukta

Evet 14 (% 60,9) 7 (% 30,4)
Hayir 9 (% 39,1) 16 (% 69,6)
Toplam 23 (% 100,0) 23 (% 100,0)

Hastalarin operasyon sonrasinda kullandig ilaglar ve ne kadar siire ile ilag
kullandiklar1 incelendi. Kullanilan ilaglar 10’ar hastada (% 43,5) digoksin ve furosemid,
alti hastada asetilsalisilik asit ve ii¢ hastada enalapril oldugu goriildii. Ozellikle
furosemid kullanan bes hasta (% 21,7) bir yildan daha az bir siirede ila¢ kullanmay1
birakmisti (Tablo XLII).
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Tablo XLII. Hastalarin kullanmis oldugu ilaglar ve kullandiklart siirelerin dagilimi

) ) Asetilsalisilik
Digoksin Furosemid Enalapril )
asit
Kullanmams 13 (% 56,5) 13 (% 56,5) 20 (% 87,0) 17 (%73,9)
1 yildan az 4 (% 17,4) 5(% 21,7) 1(% 4,3) 2 (% 8,7)
1-3 yil arasi 3 (% 13,0) 3 (% 13,0) 2 (% 8,7) -
3-5 yil aras1 1(%4,3) 1(%4,3) - 2(%8,7)
5-7 y1l arasi 1(%4,3) 1(% 4,3) - -
10 yildan fazla 1(% 4,3) - - 2 (%8,7)
Toplam 23 (% 100,0) 23 (% 100,0) 23 (% 100,0) 23 (% 100,0)
Halen kullanmiyor 2 (% 8,7) 1(% 4,3) 2 (% 8,7) 5 (% 21,7)

Hastalarin son kontrollerinde 20 hasta sikayet belirtmedigi saptandi. Birer
hastada (% 4,3) ¢abuk yorulma, ¢arpint1 hissi ve gogiis agrisi sikayeti vardi.

Takibine devam edilen hastalarin 15’ine (% 65,2) 24 saat holter EKG uygulandi.
Bu hastalardan yedisinde (% 30,4) holter bulgusu normal, {i¢ hastada (% 13,0) nadir
ventrikiiler ekstrasistol (VES), bir hastada (% 4,3) nadir supraventrikiiler erken atim
(SVE), iki hastada (% 8,7) Mobitz tip 2 blok, bir hastada (% 4,3) sik SVE (8000 adet/
glin) ve bir hastada da inkomplet sag dal blogu saptandi (Tablo XLIII).

Hastalarin en son ¢ekilen EKG’leri degerlendirildi. 11 hastanin EKG’si yasa
gore normal sinirlarda olarak yorumlandi. En fazla saptanan patolojilerin bes hastada
(% 21,7) sag eksen sapmasi, ikinci sirada ise ti¢ hastada (% 13,0) goriilen sag ventrikiil
hipertrofisi oldugu tespit edildi (Tablo XLIV).

Hastalarin son kontrollerinde ¢ekilen TELE’leri, hastalara uygulanan operasyon
tiirlerine gore degerlendirildi. Toplamda 20 hastanin (% 87,0) son ¢ekilen TELE’si
normal olarak degerlendirilirken, Jatene operasyonu geciren hastalarin 16’sinin
(% 88,9), Senning veya Rastelli operasyonlar1 geciren hastalarin doérdiiniin (% 80,0) son

TELE’si normaldi. Bu fark istatiksel olarak anlamli bulunmadi (p= 0,54) (Tablo XLV).
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Tablo XLIII. Hastalarin 24 saat holter EKG’lerinde tespit edilen patolojiler

24 saat holter EKG Hasta sayisi Yiizde
Yok 8 34,8
Normal 7 30,4
Nadir VES 3 13,0
Mobitz tip 2 blok 2 8,7
Sik SVE (8000 adet/ giin) 1 4,3
Inkomplet sag dal blogu 1 4,3
Nadir SVE 1 4,3
Total 23 100,0
Tablo XLI1V. Hastalarin son kontrollerindeki EKG yorumlari
EKG yorumu Hasta Sayisi Yiizde
Normal 11 47,8
Sag eksen sapmasi 5 21,7
Sag ventrikul hipertrofisi 3 13,0
Bifasikuler dal blogu 1 4,3
Sag ventrikul ileti gecikmesi 1 4,3
Sag dal blogu 1 4.3
Sol ventrikiil hipertrofisi 1 4,3
Toplam 23 100,0
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Tablo XLV. Hastalarin son EKO’larinda kalp bosluklari boyutlarinin, gegirmis

olduklar1 operasyon tiirlerine gore dagilimi

Operasyon Normal Kardiyomegali Toplam p degeri
Jatene 16 (% 88,9) 2(%11,1) 18 (% 100,0)
Senning veya
) 4 (% 80,0) 1 (% 20,0) 5 (% 100,0)
Rastelli
Toplam 20 (% 87,0) 3(% 13,0) 23 (% 100,0) p= 0,54

Hastalarin tan1 konulan ilk giinden en son takiplerine kadar olan izlemlerinde
cekilen kardiyak MRI, BT anjiyografi, miyokard perfiizyon sintigrafileri incelendi. Bir
hastada (% 4,3) kardiyak MRI uygulanmis olup, bu hastanin MRI sonucunda sag
ventrikiil duvarlarinda septalizasyon ve EF’de azalma tespit edildi. Bir hastaya (% 4,3)
da BT anjiyografi istenmis olup, bu hastanin BT sonucu aort kokii genislemesi, normal
koroner akim tespit edildi. Miyokard perfiizyon sintigrafisi istenen iki hasta vardi. Bu
hastalardan birinin miyokard perfiizyon sonucu normal olarak degerlendirilirken, diger

hastada (% 4,3) efor iskemisi, koroner arter hastalig1 tespit edildi.

Ik tan1 konulan andan, en son kontrole kadar gegen siirede OMUTF Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali’nda diizenli takip edilmis hastalarin takip siiresi en az 16 ay, en
fazla 215 ay, ortalama da 100,27+ 62,17 ay oldugu tespit edildi.
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5. TARTISMA

Calismanmizda OMUTF Cocuk Saghigi ve Hastaliklart ABD, Cocuk Kardiyoloji
Bilim Dali’nda 1 Ocak 2000- 31 Aralik 2014 tarihleri arasinda basit BAT tanis1 alan ve/
veya takibine devam edilen 66 hastay1, hastaligin Klinik seyir ve prognozunu etkileyen

faktorler hakkinda bilgi edinilmesi amaciyla, geriye doniik olarak inceledik.

Olgularimizin % 69,7’si erkek, % 30,3’1 kizdi. Erkeklerin kizlara orani 2,3:1
olarak saptandi. Turon-Vinas ve ark.’). BAT tamsi alan 136 hasta iizerinde yaptig1
calismada, hastalarin % 75,0’1 erkek, % 25,0’1 kiz, erkeklerin kizlara oran1 3: 1 olarak
saptadilar. Blyth ve ark.®” basit BAT tanisi alan 70 hasta iizerinde yaptig1 ¢alismada,
hastalarin 49’unu erkek, 21’ini kiz, erkeklerin kizlara oranin1 2,33: 1 olarak saptadilar.

Hastalarimizin cinsiyet dagilimi Blyth ve ark. yaptig1 ¢alisma ile uyumlu bulundu.

Hastalarin dogduklar1 merkezlere gore dagilimlarina bakildiginda {igiincii
basamak saglik kurulusu olan OMUTF Hastanesi’nde dogan hasta sayis1 yalmz iig
(% 4,5) iken, OMUTF Hastanesi haricinde ikinci basamak dis merkez hastanelerde
dogan hasta sayist 63 (% 95,5) olarak saptandi. Yine antenatal obstetrik USG’lerde
kardiyak patoloji saptanan hasta sayis1 da ii¢ (% 4,5) olarak saptandi. Friedberg ve
ark.®” yaptiklar1 ¢alismada antenatal USG ile BAT saptama orant % 19 olarak
saptanmustir. Blyth ve ark.?¥) antenatal obstetrik USG’lerde kardiyak patoloji saptanip,
dogum sonrasi prostoglandin infiizyonu, BAS gereksinimi ve erken diizeltici cerrahi
girisim i¢in ti¢lincli basamak saglik kurulusunda dogum imkani saglanan hasta oranini
% 7,1 olarak tespit etmislerdi. Bonnet ve ark.7® 261 hasta BAT hastasi iizerinde
yaptiklar1 calismada antenatal obstetrik USG’lerde kardiyak patoloji saptanma oranini
% 21,8 olarak buldular. Van Velzen ve ark."™ 2015 yilinda yaptiklar1 ¢aligmada, 2002
ile 2006 yillar1 arasinda antenatal USG’lerde BAT tanis1 koyma oran1 % 12,9 iken, 2007
ile 2011 yillar1 arasinda bu oranin % 44,2’ye yiikseldigini saptadilar. Caligmamizda
antenatal obstetrik USG’lerde kardiyak patoloji saptanma oraninin diger ¢alismalara
gore daha diisiik bulunmasi sebebinin, bdlgemizde gebelik takiplerinin diizenli
olmamasi, tagrada gebelik takiplerinin kadin dogum uzmanlari tarafindan yapilmayip,
takiplerin mobil hizmet sirasinda aile hekimleri tarafinca yapilmasi, takiplerde el
doppler cihazi ile sadece fetal kalp sesi dinleniyor olmasi ve gebelerin sadece dogum

esnasinda hastaneye bagvuruyor olmasina bagli oldugu diisiiniildii. Antenatal tani
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oranlar1 diisiikk olmasindan dolayi, hastalarin iiglincii basamak hastanelerde dogum

oranlar1 da diisiik saptanmistir.

Hastalarin tan1 aldiklar1 yillar incelendiginde, 2007 ve 2008 yillarinda dokuzar
hastanin (% 13,6), 2009 yilinda sekiz hastanin (% 12,1), 2004, 2010, 2011 ve 2012
yillarinda beser hastanin (% 7,6), 2001, 2002, 2003, 2005 ve 2013 yillarinda iiger
hastanin (% 4,5), 1994, 1998, 1999, 2000 ve 2006 yillarinda ise birer hastanin (% 1,5)
BAT tanis1 aldig1 saptandi. Niifus artis1 ile dogru orantili olarak giin gectikce BAT
tanisi alan hasta sayisinin da artmasi beklenirken, 2013 yilinda, 6nceki yillara gore tani
alma orani daha diisiik saptanmistir. Bunun sebebi olarak, hastanemizde 2011 yilindan
sonra bu hastalara diizeltme cerrahisinin, ekip/ ekipman eksikligi nedeniyle,
yapilamiyor olmas1 ve bu nedenle olas1 konjenital kalp hastalarinin hastanemiz disi

ticlincii basamak saglik kuruluslarina bagvuruyor olmasina bagli oldugu diisiiniildii.

Calismadaki hastalar dogumlarmin en az birinci giiniinde, en fazla 229. giiniinde,
ortanca da besinci giinlinde tani aldiklart tespit edildi. Yasaminin ilk giinii iginde 10
hastaya (% 15,2), ilk ii¢ giinii i¢inde 27 hastaya (% 40,9), ilk haftasinda 37 hastaya
(% 56,1), ilk bir ay1 icinde 56 hastaya (% 84,8) OMUTF Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dalr’'nda, EKO ile BAT tamis1 konuldu. OMUTF hastanesinde dogan hastalarin tanilari
ilk ii¢ giin i¢inde konuldugu tespit edildi. Bonnet ve ark.(’? yaptig1 ¢alismada prenatal
tanist olan BAT hastalariin ¢ocuk kardiyoloji bilim dallarina bagvuru zamanim 2.2+
2.8 (1,4- 2,9) saat, prenatal tanisi olmayan hastalarda 73 + 210 (46- 100) saat olarak
buldular. Turon-Vinas ve ark.® prenatal tanisi olmayan hastalarin dogumdan sonraki ilk
24 saat ic¢inde hastaneye bagvurup, BAT tanisi alma oranlarmi % 86,0 olarak
saptamiglardi. Belirtilen ¢alismalarda hastaneye basvurularin saatler ile ifade edilip,
genelde de BAT hastalarinin ¢ogunun, dogumdan sonraki ilk 24 saat i¢inde tani
almalarinin, bizim calismamizda ise ilk giin tan1 alan hastalarin tiim hastalarin sadece
% 15,2’s1 olmasmin nedeni, prenatal tani oranlarirmizin diisilk olmasi, takipsiz
gebelikler, bolgemiz halkinin sosyokiiltiirel ve ekonomik seviyelerinin diisiik olmas1 ve
gec hastane bagvurularina bagl oldugu diisiiniildii. Hastanemizde dogan hastalardan ilk
giin tan1 alan hastanin antenatal obstetrik USG’sinde kardiyak patoloji saptanmis olup,
dogdugu giin yapilan EKO ile tan1 konuldu. Diger iki hastanin biri prematiirite, digeri
de anne yaninda takip edildiginde dogustan kalp hastalig1 siiphesi ile EKO yapilmasi

uzerine tani aldilar.
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Hastalarin, ¢ocuk kardiyoloji bilim dalina basvuru nedenlerini 38 hastada
(% 57,6) morarma, 13 hastada (% 19,7) fizik muayene sirasinda tifiirim duyulmasi, bes
hastada (% 7,6) sik soluma yakinmasi olusturdu. Levin ve ark.®? IVS’li BAT
hastalarinda siyanozun ilk giin i¢inde goriilme oranin1 % 92 olarak saptamislardi.
Turon- Vinas ve ark.® hastalarinda tan1 aninda siyanoz gériilme oranini % 31,0, iifiiriim
duyulma sikligin1 da % 28,7 olarak saptadilar. Hastalarin bagvuru sikayetlerinin, kalbin
sag1 ve solu arasindaki VSD, ASD, PDA gibi santlarin varlig1 ve hastalarin basvuru
giinleri ile iligkili oldugu bilinmektedir (3). Genis VSD’si olan hastalar daha geg
donemlerde BAT tanis1 alabilecekleri gibi, fizik muayene sirasinda tiftirim duyulmasi
ile de tani alabilirler. Levin ve ark.?Y yaptiklari ¢alismada oldugu gibi, IVS’li

hastalarda ise daha ¢ok siyanoz ilk bulgu olarak goriilmektedir.

Hastalarin prenatal Oykiileri incelendiginde 56 hastada (% 84,8) bilinen bir
hastalik oykiisii olmadig1 goriilldi. Annesinde diyabet hastalik 6ykiisii olan dort hasta
(% 6,1), annesinde hipertansiyon 6ykiisii olan iki hasta (% 3,0), erken membran riiptiirii
ykiisii olan bir hasta (% 1,5) tespit edildi. Rowland ve ark.“Y diyabetik anne
bebeklerinde, biiyiik arter transpozisyonu goriilme sikligini bes kat daha fazla oldugunu

saptadilar. Lisowski ve ark.(?

yine diabetik anne bebeklerinde nedeni net olarak
bilinmese de dogustan kalp hastaliklar1 goriilme oranint % 3,0 olarak saptadilar ve bu
sebeple diyabetus mellitus hastast olan gebelerde antenatal obstetrik USG’lerin
dogustan kalp hastaliklar1 agisindan dikkatli yapilmasini onerdiler. Calismamizda da
hastalarimizin % 6,1’inde annede diyabet Oykiisiiniin olmasi, Lisowski ve ark.("?
onerdigi diyabetus mellitus hastasi olan gebelerde antenatal obstetrik USG’lerin
dogustan kalp hastaliklar1 agisindan dikkatli yapilmasini desteklemektedir. Literatiirde
annede hipertansiyon ve erken membran riiptiirii olmasi ile fetusta dogustan kalp

hastalig1 arasinda bilinen bir iligki bulunamadi.

Hastalarin OMUTF Hastanesi’ne basvuru anindaki FM’de iifiirim 6zellikleri,
AFN’leri ve kalp yetersizligi bulgulart degerlendirildi. Hastalarin 33’tinde (% 50,0) 2/6
sistolik iiftirim duyulurken, on hastada da iifliriim duyulmadigr goriildii. 4/6 ve istii
tfiirimler hicbir hastada saptanmadi. Biiyiik arter transpozisyonlu hastalarda {ifiirim
duyulma siddetinin mevcut olan VSD ile iliskili oldugu bilinmektedir. Biiyiik capli
VSD’lerde iifiiriim daha az siddetli duyulabilecegi gibi, kii¢iik capli VSD’lerde {ifiiriim
daha siddetli duyulabilir. Dogumun ilk giinlerinde iki ventrikiil arasinda basing farki
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olugsmadigindan, VSD fifiiriimleri dogumun 10. giiniinde duyulmaya baglanir (3).
Toplamda hastalarimizin % 84,8’inde iifiiriim duyulmaktaydi. Turon-Vinas ve ark.")
yaptiklari ¢alismada tan1 aninda Uifiiriim saptanma sikligini % 28,7 olarak saptamis olup,
bizim c¢aligmamizda hastalarimizin daha ge¢ hastaneye basvurmalar1 ve tani almalari
neticesinde, iki ventrikiil arasinda basing farkinin olugsmasiyla ifiiriimlerin daha fazla

oranlarda duyulabilir diizeye ulastigini diistinmekteyiz.

AFN muayenesinde 62 hastanin (% 93,9) nabzi kolaylikla hissedilebildi, bir
hastanin (% 1,5) nabz1 zayif hissedildi, ti¢ hastanin (% 4,5) da nabzi hissedilemedi.
AFN muayenesinde, nabizlarin alinmamasi ve zayif aliniyor olmasi aort koarktasyonu
ile iligkili olabilir. Nabizlar1 alimamayan hastalarimizin yapilan EKO’larinda ayni
zamanda aort koarktasyonu da mevcuttu. Van Velzen ve ark.("V yaptiklar1 ¢aligmada,
bizim saptadigimiz orana benzer sekilde, BAT hastaligina eslik eden aort koarktasyonu
oranini % 4,3 olarak saptadilar. Bu nedenle genellikle BAT 11 hastalarda nadir saptanan
bir bulgu olarak bilinen aort korktasyonu agisindan AFN muayenelerinin dikkatli

yapilmasini dneriyoruz.

Calismamizda hastalarimizin tan1 anindaki FM’lerinde kalp yetersizligi goriilme
siklig1 % 19,7 olarak bulundu. Yasaminin ilk yedi giinii igcerisinde BAT tanist alan 37
hastanin ikisinde (% 5,4) kalp yetersizligi saptanirken, daha sonra BAT tanis1 alan 29
hastanin 11’inde (% 37,9) kalp yetersizligi saptandi. Bu fark istatiksel olarak anlaml
olarak bulundu (p= 0,001). Liebman ve ark."® 282 slen BAT hastasi iizerinde yaptigi
anatomi, dogum ve Olim karakterleri ile ilgili otopsi c¢aligmasinda hastalarin
dogumlarinin ilk haftasinda anoksi nedeni ile 6ldiigiinii, birinci haftadan sonra ise kalp
yetersizliginin = goriilmeye basladigimi  ve Olim nedenlerinin  baglica sebebini
olusturdugunu saptadilar. Oliim nedenlerinin % 25,3’iinii kalp yetersizligi, % 17,7 sini
anoksi olusturdugunu tespit ettiler. Ancak ilk hafta iginde 6len hastalarin % 67,4 {inlin
anoksi nedeniyle, % 6,9’unun kalp yetersizligi nedeniyle 6ldiiglinii saptadilar. Anderson
ve ark.®¥ dogumdan sonra ilk hafta i¢inde, ideal olarak dogumun f{igiincii giiniinde
diizeltme cerrahisinin yapilmasinin, mortalite, morbidite ve hastane harcamalarini
azalttigim tespit ettiler. iki calismada da ilk hafta kalp yetersizligi agisindan kritik tarih
olarak belirtilmistir. Hastalarimizin yasamlarinin ortanca besinci giinlerinde tani

almalarindan dolayi, kalp yetersizliginin gelismeye basladigini diisiinmekteyiz. Ayni
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zamanda bulgularimiz diizeltme operasyonu yapilmamis hastalarda, yasamlarinin ilk

haftasindan sonra kalp yetersizligi goriilme sikliginin arttigini desteklemektedir.

Olgularin tami aldiklar1 giin ¢ekilen TELE’leri, kardiyomegali ve akcigerde
konjesyon bulgusu varligi acisindan degerlendirildiginde, TELE goriintiilerine
ulagabilen hastalardan 21’inde (% 36,2) kardiyomegali saptandi. Akcigerlerde
konjesyon bulgular1 ise 14 hastada (% 24,1) saptandi. Ek bulgu olarak iki hastada
(% 3,4) dekstrokardi goriildii. Kardiyomegali ve konjesyon bulgulart birlikte
incelendiginde 24 hastada (% 41,4) kardiyomegali ve/ veya konjesyon bulgusu, 34
hastada (% 58,6) normal bir TELE goriintiisii, 11 hastada (% 19,0) kardiyomegali ve
konjesyon birlikteligi tespit edildi. Calismamizda yasaminin ilk haftasi i¢inde tani alan
hastalarin TELE’lerinde % 24,2 oranda kardiyomegali saptanirken, daha sonra tan1 alan
hastalarda % 52,0 oranda kardiyomegali saptandi ve bu fark istatiksel olarak anlamli
bulundu. Hastalarimizin TELE goriintiilerinde akcigerlerde konjesyon bulgusu
saptanma sikligina bakildiginda, yasaminin ilk haftasi igcinde tani alan hastalarin
% 9,1’inde konjesyon bulgusu saptanirken, ilk haftasindan sonra tani alan hastalarin
% 44,0’immda konjesyon bulgusu saptanmuis olup, bu fark istatiksel olarak anlamli
bulundu. Counahan ve ark."® 29 giinden kiigiik BAT tanisi alan 60 hastanin radyolojik
grafilerini incelediklerinde 34 (% 57) hastada operasyon dncesi donemde kardiyomegali
oldugunu saptadilar. Bu hastalardan ise, 15’inde (% 25,0) kalp yetersizligine bagh
konjesyon bulgular1 vardi. Direk grafilerde konjesyon bulgusunun, kardiyomegali
basladiktan ve direk grafiler ile tespit edilebildikten sonra goriilebilir oldugunu tespit

ettiler. Kurlander ve ark.™

yaptiklart caligmada yasaminin ilk haftasinda tani1 alan
hastalarin % 60,0’1mnda normal goriiniimde bir kalbe sahip olduklarini belirttiler. Bizim
calismamizda da konjesyon bulgusu goriilme sikligi Counahan ve ark. yaptigi buldugu
bulgu ile uyumlu idi. Yine direk grafilerde kardiyomegalinin, konjesyona gore daha
fazla goriilmesi de Counahan ve ark. buldugu bulgular ile uyumluydu. Hastalarimizda
kardiyomegali saptanma siklig1 da Kurlander ve ark. bulgusuna yakin oranlardadir.

Hastalarimizin yasamlarinin ilk haftasindan sonra, diizeltme operasyonu yapilmadigi

takdirde, giderek kardiyomegali ve konjesyonun arttig1 da tespit edildi.

Hastalarin tam1 aldiklar1 giin cekilen EKG yorumlar1 hasta dosyalarindaki
bilgilere gore degerlendirildiginde, EKG’lerin hastalarin % 56,9’unda yasa gére normal

siirlarda oldugu, 18 hastada (% 35,3) sag ventrikiil hipertrofisi olarak degerlendirildigi
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saptand1. Yagaminin ilk yedi giinii igerisinde BAT tanis1 alan hastalar ile yedi giinden
sonra tani alan hastalarin EKG’leri incelendiginde, yasaminin ilk yedi giinii icerisinde
BAT tanis1 alan ve EKG’sine ulagilabilen 29 hastanin 19’unda (% 65,5) EKG yasa gore
normal smirlarda olarak degerlendirilirken, daha sonra BAT tanisi alan ve EKG’sine
ulagilabilen 22 hastanin 10’unda (% 45,5) EKG normal olarak degerlendirildi. Bu fark
istatiksel olarak anlamli olarak bulunmadi (p= 0,15). Operasyon oOncesinde BAT
hastalarinda erken dénemde spesifik bir EKG bulgusunun olmadigi bilinmektedir (3).

(76) yaptiklar1 arastirmada da EKG’nin  hastaligin erken

Martins ve Castela’nin
doneminde spesifik bir bulgusunun olmadigini, sag aks sapmasmin yenidoganlarda
goriilebilecek fizyolojik bir bulgu oldugunu ancak hastaligin ileri evrelerinde
biventrikiiler hipertrofi goriilebilecegini ifade ettiler. Bizim calismamizda da yine

belirtilen ¢alismada oldugu gibi EKG’de spesifik bir bulgu saptamadik.

Hastalarin bagvuru aninda BAT hastaligina ek olarak tespit edilen ekstrakardiyak
bulgulardan en fazla goriilenlerin, dérder hastada (% 6,1) pnomoni ve sepsis oldugu
saptandi. Bulut ve ark.("" dogustan kalp hastalig1 ilizerine yaptiklar1 caligmalarinda
hastalarinin ilk bagvurusunda % 12,6 oraninda yenidogan enfeksiyonu saptadilar. Ayni
calismada hastalarin % 12,3l 6lmiis ve en sik 6liim nedenleri arasinda kalp yetmezligi,
sepsis ve pndmoni oldugu belirtilmistir. Hastalarimizda akcigerlerde konjesyon
bulgularinin olusmasindan sonra, bu hastalarda akciger perflizyonunun bozulmasina

bagli olarak pndmoni ve sepsisin hastalarimizda goriildiigiinti diistinmekteyiz.

Hastalarin tani aldiklart EKO’larinda saptanan bulgular incelendi. Hastalarin
kalp kapaklarindaki yetmezlik ve darlik durumlarina bakildiginda hicbir hastada
triklispit stenoz (TS) ve mitral stenoz (MS) saptanmadi. En fazla saptanan bulgu 16
hastada (% 24,2) goriilen hafif pulmoner stenoz (PS) oldu. Hastalarin 25’inde (% 47,9)
pulmoner kapakta patoloji saptanirken, bu hastalardan birinde pulmoner kapak atrezik
idi. PS’den sonra kalp kapaklarinda en fazla saptanan patoloji alt1 hastada (% 9,1)
saptanan hafif trikiispit yetmezlik idi. Hastalarin atriyal septumda ve ventrikiiler
septumda saptanan kardiyak patolojiler incelendiginde ise, hastalarin 23’iinde (% 34,8)
sekundum ASD saptanirken, 40 hastada (% 60,6) PFO goriildii. Ug hastada (% 4,5)
atriyal septumda herhangi bir patoloji goriilemedi. Hastalarin 36’sinda (% 54,5) ise
VSD saptanmazken, 20 hastada (% 30,3) kiiciik VSD, 10 hastada (% 15,2) biiyiik VSD
goriildii. VSD’lerin biiyiik bir ¢cogunlugu (% 36,7) miiskiiler tipte iken, ikinci sirada
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perimembrandz tip VSD (% 20,0) gelmekteydi. Hastalarda EKO’larinda PDA varlig
incelendiginde, hastalarin 50’sinde (% 75,8) PDA saptanirken, 16’sinda (% 24,2) PDA
saptanmadi. Hastalarin tan1 aninda yapilan EKO’larinda pulmoner hipertansiyon (PH)
varhigi incelendiginde, dort hastada (% 6,1) PH saptanirken, 62 hastada (% 93,9)
pulmoner basing normal olarak saptandi. Liebman ve ark.(® yaptiklar1 otopsi
calismasinda, hastalarin % 37,0’sinde belirgin VSD saptanirken, IVS sayilabilecek
kiigiik VSD’ler ile birlikte bu oran % 45,0’e yiikseldigini gosterdiler. Liebman ve
ark."™ hastalarinda tek ventrikiil tipinde kompleks BAT’l1 hastalar1 da c¢aligmalarina
eklediklerinden, bizim c¢alismamizda daha fazla oranda kiigiik boyutlu VSD saptanmis
oldugunu diisiinmekteyiz. VSD’li hastalarda pulmoner stenoz oranini % 4 oraninda
saptarlarken, VSD’si olmayan hastalarda pulmoner stenoz saptanma oranimmi % 28
olarak saptadilar. Ayn1 zamanda hastalarmin % 11,8’inde, VSD’si olmayanlarin da
% 29’unda PH saptadilar. Liebman ve ark."™ bizim calismamiza gore daha diisiik
oranlarda pulmoner stenoz saptamalarinin sebebi, biliyiik VSD’li kompleks BAT It
hastalar1 da incelediklerinden olabilir. Ancak tespit ettikleri PH oranlari, daha cok
kiiciik ¢apta VSD orani saptadigimiz ¢alismamiza zit bir bulgudur. Liebman ve ark.(™
hastalarinin % 33’tinde ASD, % 47’sinde PFO, toplamda da hastalarin % 80’inde atriyal
septumda bir defekt saptamiglardir. Ferguson ve ark."® ise hastalarinin % 62’sinde PFO
saptarken % 24’tinde ASD saptamistir. Bizim c¢alismamizda saptanan PFO orani
Ferguson ve ark. calismasi ile uyumlu iken, ASD orani Liebman ve ark. calismasi ile
uyumluydu. Liebman ve ark. PDA saptanma sikligii % 70,0 olarak belirtirlerken,
bizim ¢alismamizda PDA saptanma siklig1 % 75,8 olup, Liebman ve ark. ¢aligmasina

yakin oranlarda saptandi.

Hastalarin tan1 aninda yapilan EKO’larinda kalp bosluklarinin - durumu
degerlendirildiginde 47 hastanin (% 71,2) kalp bosluklar1 dengeli olarak bulundu. En
fazla saptanan patolojik EKO bulgusu 14 hastadaki (% 21,2) “sag kalp bosluklarinda
genisleme” idi. Yasaminin ilk haftasinda BAT tanis1 alan 37 hastanin 30’unda (% 81,1)
kalp bosluklar1 dengeli saptanirken, daha sonra BAT tanisi alan 29 hastanin 17’sinde
(% 58,6) kalp bosluklar1 dengeli saptandi. Bu fark istatiksel olarak anlamli bulundu
(p=0,048). Ekokardiyografik incelemelerde rastlanan kalp bosluklarinda genisleme kalp
yetersizligi bulgusu olarak karsimiza ¢ikabilir. Liebman ve ark.(" kalp yetersizliginin

BAT’l1 hastalarda en 6nemli 6liim nedeni oldugunu, kalp yetersizligi nedenli 6liimlerin
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% 95,8’inin hastalarin yasamlarinin ilk haftasindan sonra oldugunu buldular. Bizim
calismamizda da bu bilgiye uygun olarak FM’de oldugu gibi EKO’larda da kalp

yetersizligi bulgular1 yasamin ilk haftasindan sonra artmaktadir.

Hastalarin tan1 aninda yapilan EKO’larinda saptanan ek kardiyak patolojilere
bakildiginda rastlanan patolojiler aort koarktasyonu, sol persistan superior vena kava,
atipik duktus arteriozus, bikuspit pulmoner kapak, asimetrik septal hipertrofi, pulmoner
arter hipoplazisi, pulmoner arter genisligi, arkus aorta hipoplazisi ve perikard efiizyonu

olmakla beraber literatiirde nadir saptanan bulgular olarak tarif edilmektedir (3).

Hastalarin tan1 aninda yapilan EKO’larinda aort ve pulmoner arterin birbirleri ile
iligkisi incelendi. Hastalarin 49’unda (% 74,2) aort, pulmoner arterin sag 6n kisminda
yer alirken, bes hastada aort ile pulmoner arter paralellik gosterdigi saptandi. Van
Praagh(lz) analizine gore, BAT da subpulmoner konus rezorbe olur ve normalde aortun
arkaya ve asagi yone migrasyonu sonucu olmasi gereken mitral fibroz devamliligi,
subaortik konus yerine subpulmoner konus yapar. Rezorbsiyona ugramayan subaortik
konus morfolojik sag ventrikiille birleserek aortik kapagin daha 6nde yer almasini
saglar. Wernovsky ve ark.’® da koroner arterlerin varyasyonel degisikliklerini
anlatirken saptadiklar1 aort ve pulmoner arter iliskilerinde, daha ¢ok aortun % 87,6
oranda sag on lokalizasyonda oldugunu sdylemislerdir. Bizim hastalarimizda da Van
Praagh™® analizine uygun olarak hastalarin biiyiik bir cogunlugunda pulmoner artere

gore aorta sag on lokalizasyonda yer almaktaydi.

Hastalarin tani1 aninda yapilan EKO’larinda koroner arterlerde varyasyonel
anomali varlig1 incelendi. Sekiz hastada (% 12,1) varyasyonel anomali saptanirken, en
fazla goriilen varyasyonel anomalinin, ii¢ hastada (% 4,5) koronerlerde seyir anomalisi
oldugu tespit edildi. Mayer ve ark.®® yaptiklar1 c¢alismada koroner arter anomali
sikligimi % 38 olarak tespit edip, koroner arter transfer komplikasyonlarina bagl
oliimlerden bahsetmislerdir. En sik rastlanilan anatomik varyasyon ise ve siniis I’den sol
on koroner arter (LAD), siniis [I’den ise sirkiimfleks koroner arter (Cx) ve RCA’nin
birlikte tek orifis ile ¢ikmasi olarak tammladilar. Bonnet ve ark.!® saptadig1 koroner
arter anomali sikligr % 28 idi. Wernovsky ve ark."® da % 30 oraninda koroner arter
varyasyonu tanimladilar. Bahsedilen c¢alismalarda koroner varyasyonlar i¢inde

operasyon sirasinda da tespit edilen vakalar mevcuttur. Bizim ¢alismamizda BAT tanisi
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aldiktan sonra takipten c¢ikan ve sevk edilen hastalar oldugundan dolayi, hastalarin
operasyon bilgilerine ulasamadigimizdan daha az siklikta koroner varyasyon anomalisi

tespit ettigimizi diisiinmekteyiz.

Hastalarin  bagvuru anindan operasyona kadar olan siirede, oksijen
saturasyonlarini ylikseltebilmek i¢in kullanilan atriyal balon septostomi operasyonu ve
prostoglandin E1 infiizyonu verileri incelendi. 20 hastaya (% 30,3) BAS operasyonu
yapilmigken, sekiz hastaya (% 12,1) PGE1 infiizyonu baslanildi. BAS ve PGEI1
infiizyonunun ikisinin birlikte uygulandigi hi¢ hasta yoktu. 38 hastada (% 57,6) her
hangi bir sekilde BAS veya PGE1 kullanilmadi. Bonnet ve ark."® 1988-1997 yillari
arasinda tan1 almig BAT hastalar1 iizerinde yaptiklar1 c¢alismada hastalarinin
% 85,0’inde BAS operasyonu uygulanmigken, % 48,6’sina PGEI inflizyonu verilmisti.
Hoérer ve ark.®® 1974-2006 yillar1 arasinda tani almis BAT hastalarini igeren ¢aligmada,
hastalarin % 74,2’sine BAS operasyonu uygulandi. Gelat ve ark.® 1963- 1993 yillari
arasinda BAT hastalar1 lizerinde yaptiklari g¢alismada, hastalarin % 78’inde BAS
operasyonu uygulanmisti. Bizim hastalarimizda daha az oranlarda BAS ve PGEl
inflizyonu kullanilmistir. PGE1 hastanemizde 2011 yilindan itibaren kullanilmaya
baslanilmistir. Ayrica takipten ¢ikan ve sevk edilen hastalarda operasyon Oncesinde
PGE] infiizyonu ve BAS operasyonu kullanim1 hakkinda verimiz eksiktir. Bu sebeple
hastalarimiz PGEIl infiizyonu ve BAS operasyonu kullanim oranlarinin diisiik

buldugumuzu diisiinmekteyiz.

Hastalarin bagvurudan operasyona kadar olan siirede kullanmis olduklar ilaglar
incelendi. En fazla kullanilan ilaglar 13 hastada (% 19,7) furosemid, 12 hastada
(% 18,2) digoksin oldugu saptandi. Hastalara diizeltme operasyonu yapilmadigi
takdirde, yasamlarinin birinci haftasindan itibaren, BAT hastalarinda kalp yetersizligi

bulgular1 gdriilmeye baslandigi bilinmektedir (3,33,73). Sen Lee ve ark."

yaptigi,
digoksin etkilerini inceleyen randomize kontrollii ¢alismada, kalp yetersizligi
tedavisindeki yerini ve dnemini belirttiler. Hamilton ve ark.®® konjestif kalp yetersizligi
lizerine yaptiklari ¢alismada, furosemid ile vasodilator tedavinin, atriyal diizeyde
yiiklenme bulgularini azalttiklarini saptamuslardir. Green ve ark.®? da furosemid
tedavisinin prematiire bebeklerde PGE2 oranlarini arttirarak PDA’y1 agik tuttuguna dair

bulgular elde etmislerdir. Bizim g¢alismamizda da furosemid ve digoksin, yukarida
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belirtilen caligmalarda sebepler de goz Oniinde tutularak, tedavide en ¢ok tercih

ettigimiz ilaglar oldular.

Hastalarin operasyon oOncesinde gecirmis olduklar1 palyatif cerrahi yontemleri
incelendi. 61 hastada (% 92,4) operasyon oncesinde palyatif cerrahi ihtiyact olmazken,
dort hastada (% 6,1) Blalock-Tausing shunt cerrahisi uygulanmistir. Yine bir hastada
(% 1,5) da pulmoner arter genisligi nedeniyle pulmoner arter banding operasyonu
yapilmistir. Horer ve ark.® yaptiklar1 ¢alismada diizeltme operasyonu oncesinde
palyatif cerrahi gereken hasta oranini % 13,3 olarak buldular. Horer ve ark. kompleks
BAT’l1 hastalar1 da ¢alismalarina eklediklerinden, onlarin ¢alismasinda bir miktar daha

fazla palyatif cerrahi gereksiniminin oldugunu disiinmekteyiz.

Diizeltme ameliyati yapilan ve halen OMUTF Hastanesi Cocuk Kardiyoloji
Bilim Dali’nda takibine devam edilen 23 hasta bulunmaktadir. Bes hasta ameliyat
edildikten sonra, ii¢ hasta da ameliyat edilmeden takipten ¢ikmistir. Ugiincii basamak
dis merkez hastanelere sevk edilen hasta sayist 17°dir. Bu hastalardan biri ameliyat
edildikten sonra, 16’s1 ameliyat edilmeden sevk edilmistir. Hastanemiz takibindeyken
Olen 18 hastanin 14’{i ameliyat sirasinda veya ameliyat sonrast donemde Slmiislerdir.
Dort hasta ise ameliyat edilemeden Olmiistiir. Hastalarin biiyiik arter transpozisyonu
tanis1 aldiktan sonraki donemde operasyon bilgileri incelendiginde, 66 hastadan 43’iine
(% 65,2) operasyon uygulandig1 bilgisine ulasildi. Operasyon bilgilerine ulasilamayan
hastalar i¢inde, tan1 aldiktan sonra takipten ¢ikan hastalar, operasyon i¢in sevk edilen
hastalar ve operasyona kadar olan donemde Olen hastalar bulunmaktadir. Jatene
operasyonlarindan 27’si (% 62,8) OMUTF Hastanesi’nde yapilmisken, sekizi (% 18,6)
iclincli basamak dis merkez hastanelerde, Senning operasyonlarindan ise dordii (% 9,3)
OMUTF Hastanesi’nde yapilmisken, ikisi (% 4,7) {i¢iincii basamak dis merkez
hastanelerde, Rastelli operasyonlarinin da tiimiinlin {¢iincli basamak dis merkez
hastanelerde yapildig1 tespit edildi. Biiylik arter transpozisyonu tanisi aldiktan sonra
diizeltme ameliyat1 yapilan ve OMUTF Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda
diizenli takip edilmekte olan 23 hastanin 18’ine (% 78,3) Jatene, iicline (% 13,0)
Senning ve ikisine (% 8,7) de Rastelli operasyonu yapilmistir. Hastanemiz
takibindeyken olen ve diizeltme ameliyati geciren 14 hastanin 11’ine (% 78,6) Jatene,
tictine (% 21,4) de Senning operasyonu yapilmistir. Biiyiikk arter tranpozisyonu

hastaliginin tek tedavi yontemi cerrahi diizeltme operasyonu oldugu bilinmektedir
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(3,4,5,6). Hastanemizde 2011 yilindan sonra cerrahi ekip/ ekipman eksikliginden dolayz,
BAT tanisi alan hastalar, diizeltme operasyonu yapabilecek ii¢iincii basamak dis merkez
hastanelere sevk edilmektedir. Bu sebeple tedavinin tek yontemi cerrahi diizeltme
ameliyat1 olan BAT hastalarinda operasyon edildigi bilinen hasta oranin1 % 65,2 olarak
saptadik. Horer ve ark.©® yaptigi ¢alismada Rastelli operasyonu oran1 % 9,5, Senning
operasyonu orani % 35,4, Jatene operasyonu orani da % 55,1 olarak saptand. ilk defa
1975 yilinda Jatene tarafinca gergeklestirilen arteriyel switch operasyonu (ASO), ileri
derecede sol ventrikiil ¢ikis yolu darligi olmayan D-TGA’11 hastalar i¢in standart cerrahi
islem haline gelmistir (5). De Praetere ve ark.® da basit BAT’l1 hastalarda Jatene
operasyonunu altin standart tedavi yontemi olarak belirtmistir. Bizim ¢alismamizda da
hastalarimizin biiyiik bir ¢ogunlugunda (% 81,4) altin standart tedavi yontemi olan

Jatene operasyonu gerceklestirilmistir.

Hastalara yasamlariin en az ikinci giinii, en fazla 1028. giinii ve ortanca da 11.
giinii igerisinde diizeltme ameliyati yapilmistir. Hastalarin BAT tanilarmi aldiktan,
cerrahi diizeltme ameliyatina kadar gegen siire, en az bir giin, en fazla 1027 giin, ortanca
da bes giin oldugu bulundu. Schwartz ve ark.®? 884 BAT hastasi iizerinde yaptiklari
incelemelerde diizeltme ameliyati ortanca yedinci giinde yapilmisti. Anderson ve ark.®?
dogumdan sonra ilk hafta icinde, ideal olarak dogumun {igiincii giiniinde diizeltme
cerrahisinin yapilmasimin, mortalite, morbidite ve hastane harcamalarini azalttigini
belirttiler ve hastalarinda ortalama besinci giinde diizeltme ameliyatin1 yaptilar.
Calisgmamizda daha ge¢ diizeltme ameliyati yapilmasinin sebebi hastalarin prenatal
tanilarinin olmamasi, ikinci basamak dis merkez hastanelerde dogumlarin daha fazla
olmasi ile iliskili oldugunu diistinmekteyiz. Ayrica hastanemizde BAT tanisi1 aldiktan
sonra, diizeltme cerrahisine kadar gegen siirenin de ortanca bes giin olmasinin sebebi de

hastanemizde 2011 yilindan sonra diizeltme cerrahisinin yapilmayip, bu hastalarin dis

merkez hastanelere sevk edilmesinden kaynaklandigini diisiiniiyoruz.

Hastalarin tani1 aldiktan sonra BAS ve/ veya palyatif cerrahi gegirip gegirmemesi
ile tanidan cerrahiye kadar gegen siirelerin iligkileri kiyaslandi. BAS ve/ veya palyatif
cerrahi gecgiren hastalarda, tanidan operasyona kadar gegen siirenin daha fazla oldugu
goriildii ve bu bulgu istatiksel olarak anlamli bulundu (p <0,001). Rashkind ve ark.®
ilk kez 1966 yilinda yapilmaya baslanilan atriyal balon septostomi girisiminin, dramatik

olarak D-TGA’li bebeklerin yasama oranlarimi  arttirdiklarini =~ belirtmislerdir.
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Hastanemizde PGE1l  inflizyonunun 2011 yilindan itibaren kullanilmaya
baslanilmasindan once, ciddi hipoksemi varliginda BAS operasyonu uygulanmaktaydi.
BAS ile birlikte uygulanan diger palyatif operasyonlar, hastalarimizin diizeltme

operasyonuna kadar siire kazanmamizi saglamistir.

Hastalarin diizeltme ameliyat1 sirasindaki agirliklart incelendi. Hastalar ameliyat
olduklarinda 1,8 kg ile 13 kg arasindaydilar. Hastalarin agirlik ortalamasi 4,5+ 2,7kg
idi. Prifti ve ark.“®® 134 BAT hastasi iizerine yaptiklari calismalarinda, hastalarinin
operasyon sirasinda ortalama agirliklar1 4,8+ 3,7 kg saptanmis olup, bizim ¢alismamiz

ile uyumlu bulunmustur.

Olen hastalarm 6liim nedenleri ve diizeltme ameliyat: gecirip gegirmedikleri
incelendi. Toplamda dort hasta olmak iizere, iki hastada operasyon oncesi ani kardiyak
arrest birer hasta pnémoni ve kalp yetersizligi nedenleriyle operasyon 6ncesi donemde
hastane takibimizde 6ldiigii saptandi. En fazla 6liim nedenini alti hastada (% 33,3)
goriilen operasyon sirasinda kardiyak arrest olusturdu. Operasyon sonrasinda da
hipotansiyon nedeniyle 6len hasta sayisinin {i¢ oldugu tespit edildi. Hutter ve ark. G
yaptig1 calismada perioperatif donemde en fazla Sliim sebebini % 70 oraninda sol
ventrikiil yetersizligi olusturmustur. Sol ventrikiil yetersizlikleri sebepleri iginde % 40
hastada neden agiklanamasa da, ikinci en ¢ok Oliim sebebini % 20 hastada koroner
transferde komplikasyonlar olusturmustur. Hastanemizde 6len hastalarin da biiytlik bir
cogunlugu perioperatif donemde kaybedilmistir. Perioperatif donemde mortalitenin en

biiyiik belirleyicisinin cerrahi girisimin komplikasyonlari oldugunu diisiinmekteyiz.

Takipten ¢ikan ve sevk edilen 25 hastanin sekizine telefon ile ulasildi ve son
durumlar1 hakkinda bilgi edinildi. Ulasilamayan 17 hastanin hastanemiz sistemine
kayith numaralar1 yok veya sistemdeki numaralar kapatilmisti. Bu hastalardan biri
ameliyat edilmeden, ikisi ameliyat edildikten sonra yogun bakim takipleri sirasinda
Olmiislerdi. Bes hasta ise su an yasamaktaydi. Hastanemizde hesaplanan 6liim orani
% 43,9°dur. Takipten ¢ikan ve sevk edilen hastalardan en son durumu 6grenilen sekiz
hasta ile birlikte hesaplandiginda toplam 6liim oran1 % 42,9 olarak saptanmistir. Horer
ve ark.®® arteriyel switch operasyonu gegiren hastalarda erken donemde oliim
oranlarint % 6,4 olarak saptarlarken, erken tam1 ve tedavi ile 6liim oranlarinin daha

azalabilecegini ifade etmislerdir. Hutter ve ark.® yaptig1 calismada kompleks BAT 1
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hastalarda 6liim oranlarini % 4 oldugunu belirttiler. Turon- Vinas ve ark.) komplex
BAT’l1 hastalarda 6liim oranin1 % 10,5, VSD ve BAT birlikteliginde % 9, izole BAT I1
hastalarda % 0 olarak belirttiler. Tiim ¢aligmalarda ortak goriis, hastalarin erken tani ve
cerrahi tedavi yoOntemleri ile Oliim oranlarinin azalacagi seklindedir. Bizim
calismamizda c¢ok yiiksek oranlarda 6liim oraninin saptanmasini, hastalarimizin daha
ge¢ tanit almalarindan ve bagvurduklarinda kalp yetersizligi bulgularinin baglamis

olmasindan dolay1 kaynaklandigini diisiinmekteyiz.

Sevk edilen hastalarin bagka bir liclincii basamak hastaneye sevk edilme
nedenleri 10 hastada (% 58,9) diizeltme operasyonu icin gerekli ekip/ ekipman
yetersizligi, alt1 hastada aile istegi ile, bir hasta da pulmoner kapakta gradient artisi
nedeniyle sevk edildigi goriildii. Sevk edilen hastalarin biiylik bir g¢ogunlugu
hastanemizde  diizeltme cerrahisi operasyonunun 2011  yilindan itibaren

yapilamamasindan dolay1 kaynaklandigini diigtiniiyoruz.

Telefon ile son durumlar1 6grenilmis sevk edilen ve takipten ¢ikan hastalar dahil
olmak {izere, 6len ve yasayan hastalarin tani aldiklarindaki, giin cinsinden yaslari ile
6lim ve sag kalim durumlan arasindaki iliski incelendi. Yasaminin ilk haftasi i¢inde
tani alan hastalar, ilk haftasindan sonra tani alan hastalar ile karsilastirildi. Yasaminin
ilk haftasinda tani alan hastalardan 11’1 (% 37,9) 6lmiisken, ilk haftasindan sonra tani
alan hastalardan 10’u (% 50,0) 6lmiistii. Bu fark istatiksel olarak anlamli bulunmadi
(p= 0,40). Van Velzen ve ark." BAT hastalarinin, ézellikle de prenatal tani alip dogum
sonras1 erken donemde cerrahi diizeltme operasyonu geg¢irmenin sag kalim oranlarini
arttirdiklarim belirtmislerdir. Anderson ve ark.®? dogumdan sonra ilk hafta i¢inde, ideal
olarak dogumun {igiincli giinlinde diizeltme cerrahisinin yapilmasinin, mortalite,
morbidite ve hastane harcamalarini azalttigini belirtmislerdir. Bizim ¢alismamizda da
erken tani alan hastalarda 6lim daha az siklikta saptanmustir, zaten mevcut bilgiler ile
de beklenen sonug¢ da bu sekildedir. Yalniz bu fark hasta sayimizin az olmasina bagl

istatiksel olarak anlamli bulunmamustir.

Telefon ile son durumlar1 6grenilmis sevk edilen ve takipten ¢ikan hastalar dahil
olmak tiizere 6len ve yasayan hastalarin tani aldiklart giinkii muayenelerinde kalp
yetersizligi saptanmasi ile 6liim ve sag kalim durumlari arasindaki iliski incelendi. Tan1

aldig1 giinkii muayenelerinde kalp yetersizligi bulgulari saptanan hastalardan altisi
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(% 66,7) 6lmiisken, kalp yetersizligi saptanmayan hastalardan 15’1 (% 37,5) 0lmiistii.
Bu fark istatiksel olarak anlamli bulunmadi (p= 0,146). Liebman ve ark."® slen 282
BAT hastas1 iizerinde yaptig1r anatomi, dogum ve oOliim karakterleri ile ilgili otopsi
calismasinda hastalarin dogumlarinin ilk haftasinda anoksi nedeni ile 6ldiigilinii, birinci
haftadan sonra ise kalp yetersizliginin goriillmeye basladigini ve 6liim nedenlerinin
baslica sebebini olusturdugunu belirtmiglerdi. Bu bilgiler 1s18inda kalp yetersizligi
saptanan hastalarimizda, diizeltme operasyonu yapilmasina karsin, daha fazla 6liim
orani goriildiigiinii saptadik. Ancak hasta sayimizin az olmasina bagli, muayenelerinde
kalp yetersizligi saptanmasi ile 6lim ve sag kalim durumlar arasindaki iligkide

istatiksel olarak anlamli bulunmadi.

Telefon ile son durumlar1 6grenilmis sevk edilen ve takipten ¢ikan hastalar dahil
olmak fizere, hastalarin tan1 aninda ¢ekilmis TELE ozellikleri ile 6lim ve sag kalim
arasindaki iliski incelendi. TELE’de patoloji saptanmayan hastalardan sekizi (% 29,6)
O0lmiisken, TELE’de kardiyomegali ve/ veya konjesyon bulgusu saptanan hastalardan
dokuzu (% 52,9) 6lmiistii. Bu fark istatiksel olarak anlamli bulunmad1 (p= 0,122). Daha
once de belirttigimiz gibi, TELE’de patolojik bulgu saptanan hastalar, daha ¢ok
hastaneye ge¢ basvuru yapan hastalardan olusmaktadir. Olim ve sag kalim ile
arasindaki iliskiye bakildiginda, TELE’de patolojik bulgu olan hastalar daha fazla
oranda Olmiistli ancak hasta saymmizin az olmasinda bagli bu fark istatiksel olarak

anlamli bulunmadi.

Hastalarin gecirmis olduklar1 operasyon cinsleri ile 6liim ve sag kalim iliskileri
incelendi. Jatene operasyonu gegiren hastalardan 12’si (% 38,7) 6lmiisken, Senning ve
Rastelli operasyonu gegiren hastalardan ticli (% 37,5) 6lmiistii. Bu fark istatiksel olarak
anlamli bulunmadi (p= 1,00). Jatene operasyonu daha 6nce de belirttigimiz gibi, BAT It

hastalarda onerilen altin standart tedavi yontemidir (3,4,5,6). Horer ve ark.©®

yaptiklar
caligmalarinda 20 yillik sag kalim sonuglarini incelediklerinde, arteriyel switch
operasyonundan sonra sag kalim oranin1t % 96,6, Senning operasyonundan sonra
% 92,6, Mustard operasyonundan sonra da % 82,4 olarak saptadilar. Aynm1 ¢aligmada
erken donem mortalite oranlari, Mustard operasyonunda % 8,0, Senning operasyonunda
% 4,6, arteriyel switch operasyonunda da % 6,4 olarak bulundu. Backer ve ark.®
arteriyel ve atriyal switch operasyonlarimi karsilastirdiklar1 ¢alismada, erken dénem

6lim oranim arteriyel switch yapilanlarda % 8,1, atriyal switch yapilanlarda % 8,6
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olarak buldular. Bizim c¢alismamizda Olen hastalar, erken donemde kaybedilen
hastalardi. Ge¢ donemde kayip edilen hastamiz yoktu. Diger bahsedilen ¢aligsmalara
gore Olim oranmi yiiksek olarak saptansa da, diger calismalarda oldugu gibi erken
donemde operasyon tiirleri ile Oliim oranlar1 arasinda istatiksel olarak bir fark

saptanmamigtir.

OMUTF Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda takip edilen 23 hastanin, yapilan son
EKO bulgulari, kapak darlik ve yetmezlik dereceleri, mevcut darlik ve yetmezliklerin
diizeltme operasyonlarindan sonra goriilmeye baslandig1 zaman (ay) bilgileri incelendi.
En fazla saptanan EKO bulgusu 19 hastada (% 82,6) pulmoner stenoz oldu. Pulmoner
stenozlardan 14’1 (% 73,7) supravalviiler bolgede, dordii (% 21,1) valviiler bolgedeydi.
Pulmoner darliklar operasyondan sonra en az bir ay, en fazla alt1 ay, ortalama da 1,37+
1,16 ayda goriilmeye baslandi. Pulmoner darlik derecesi en az 12 mmHg, en fazla 65
mmHg, ortalama da 24,86+ 14,76 mmHg olarak saptandi. BAT tanisi ile diizeltme
cerrahisi yapilmis hastalarda en sik goriilen komplikasyonlardan birisi de supravalvuler
pulmoner stenozdur. Wernovsky ve ark.“? % 10 oraninda ciddi darlik, % 12 oraninda
orta derecede darlik ve % 26 oraminda hafif darlik gelistigini saptamislardir.
Supravalviiler pulmoner stenozun derecesi < 20 mmHg 6nemsiz, 20- 40 mmHg hafif,
40- 60 mmHg orta ve > 60mmHg diizeyinde agir supravalviiler pulmoner stenoz olarak
kabul edilmistir. Calismalarinda pulmoner stenozlarin orta donemde (bir y1l) goriilmeye
baglandigin1  belirtmislerdir. Yacoub ve ark.® ayn1 basiglarda yaptiklar
degerlendirmede supravalviiler pulmoner stenoz oranint % 10- 28 arasunda degistigini
bildirmiglerdir. Losay ve ark.® ise 156 hastalik caligmalarinda pulmoner stenoz
sikigini % 10,3 olarak saptamuslardir. Yamaguchi ve ark.“? 267 hastada yaptiklari
degerlendirmede, pulmoner gradientin > 20 mmHg oldugu pulmoner stenoz sikligini
% 28 siklikta saptamiglardir. Bizim ¢aligmamizda da en fazla saptanan EKO bulgusu
pulmoner stenoz olup, bahsedilen caligmalarda oldugu gibi daha ¢ok supravalvuler
bolgede goriilmektedir. Wernovsky ve ark. calismalarinda, pulmoner stenozlarin orta
donemde (bir y1l) goriilmeye baslandigini1 bahsetmisken, bizim ¢aligmamizda ilk alt1 ay
icinde pulmoner stenozlarin gelistigini saptadik. Ancak bizim saptadigimiz pulmoner
stenoz orani, diger calismalara kiyasla daha yiiksek orandadir. Hasta sayimizin az

olmasina bagli PS orani yiiksek bulunmus olabilir.
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Hastalarin son kontrollerinde yapilan EKO’larinda ikinci siklikta saptanan
patoloji 15 hastada (% 65,2) aort yetmezligiydi. Aort yetmezligi operasyondan sonra en
erken birinci ayda, en ge¢ 18. ayda, ortanca da tiglincii ayda goriilmeye baslandi. AY
derecesi en az 2,0 m/sn en fazla 4,4 m/sn, ortalama da 3,5+ 0,79 m/sn olarak bulundu.
Massin ve ark.® tarafindan 71 hasta iizerinde yapilan diizeltme cerrahisinin birinci y1l
sonundaki degerlendirmede % 30 dnemsiz AY, % 8 orta diizeyde AY bulunurken, ciddi
diizeyde AY saptanmamistir. Tiim hastalarda AY nedeniyle herhangi bir girisime gerek
duyulmamustir. Wernovsky ve ark.“) 49 hastada % 14,5 oraninda orta derecede
neoaortik kacak saptamisglardir. Losay ve ark.®® 94 12,5 oraninda neoaortik kagak
bildirmislerdir. Yamaguchi ve ark.“? 267 hastalik seride % 19 oraninda orta derecede
neoaortik kacak bildirmistir. Erek ve ark.®® bir hastada AY nedeni ile cerrahi diizeltme
girisimi uygulandigin1 bildirmislerdir. Calismamizda bahsedilen ¢aligmalara kiyasla
daha fazla oranlarda AY goriilmistir. Ancak bahsedilen caligmalarda Onemsiz
derecelerde AY dikkate alinmamistir. Massin ve ark.® 6nemsiz derecelerde AY’leri de
gdz Oniinde tutarak calisma yapmasina karsin, AY goriilme sikligini toplamda % 38
olarak belirtmislerdir. Ancak bu calisma operasyondan sonra ilk yili ele alinarak
yapilmig bir ¢alismadir. Bizim ¢aligmamizda AY saptanmasi, operasyondan sonra 1,5

yil1 bulabildigi gosterilmistir.

Hastalarin son kontrollerinde yapilan EKO’larinda {igiincii siklikta da 14 hastada
(% 60,9) pulmoner kapak yetmezligi saptandi. Pulmoner yetmezlik hiz1 en az 1,4 m/sn
en fazla 4,0 m/sn, ortalama da 1,95+ 0,65 m/sn olarak bulundu. pulmoner yetmezlik
ortanca ii¢ buguk ayda goriildii. Sekiz hastada (% 34,8) da aort stenozu goriildii ve
stenozlarin timi supravalviiler bolgedeydi. Aort darliklarinin da saptanmaya
bagladiklar1 ayin operasyondan sonraki en az bir, en fazla 28, ortanca da ilk bir ay
oldugu bulundu. Aort darlik derecesi de en az 11 mmHg, en fazla 40 mmHg, ortalama
da 18,27+ 8,98 mmHg olarak saptandi. Hi¢bir hastada mitral ve trikiispit stenoz
saptanmadi. En gec¢ saptanan kapak patolojisi ortanca 16,5 ayda goriilen mitral

“0 " Erek®, Yamaguchi®?,

yetmezlik idi. Literatiirde BAT I1 hastalarda Wernovsky
Massin®, Losay® ve ark. belirttigi gibi diizeltme operasyonlari sonrasi en ¢ok goriilen
kapak patolojileri pulmoner stenoz ve aort kapak yetmezligidir. Diger kapak yetmezlik
ve darliklar1 beklenen patolojiler i¢inde gosterilmemektedir. Ancak ¢alismamizda % 60

hastada pulmoner kapak yetmezligi ve % 34,8 hastada aort stenozu olmasi, bu
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hastalarda uzun donemde cerrahi gerektirebilecek kapak patolojileri arasinda

olabilecegini diisiindiirmektedir.

Takibine devam edilen hastalarin son EKO’larindaki EF’lerinin ortalama, en az
ve en fazla degerleri, ge¢irmis olduklar1 operasyonlara gore degerlendirildi. Gegirmis
olduklar1 operasyon cinsine bakilmaksizin son EKO’larindaki EF degeri en az % 46,0,
en fazla % 86,6 ortalama da % 68,36+ 10,41 olarak hesaplandi. Olgiilen EF degeri
Jatene ve Jatene haricindeki Senning ve Rastelli operasyonlarina gore kiyaslandiginda
Jatene operasyonlarinda EF, en az % 59,0, en fazla % 86,6, ortalama da % 70,93+ 8,58
olarak hesaplandi. Senning ve Rastelli operasyonlar1 sonrasinda olgiilen EF degeri ise
en az % 46,0, en fazla % 72,4, ortalama da % 56,82+ 11,13 olarak hesaplandi. Jatene
operasyonlarindan sonra EF degerlerinin daha yiiksek bulunmasi istatiksel olarak
anlamli bulundu (p= 0,01). Jatene operasyonunda fizyolojik diizeltme saglandigindan,
sol ventrikiil fonksiyonlart korunmaktadir. Calismamizda erken donem Oliim oranlar
arasinda fark saptanmasa da, hastalarimizin takibinde uzun donemde sol ventrikiil
ejeksiyon fraksiyonu Jatene operasyonunda anlamli derecede yiiksek bulunmustur.

(42)

Yamaguchi ve ark. yaptiklar1 ¢alismada Jatene operasyonu sonrasi hastalarinin

% 97’sinde EF normal sinirlarda oldugu kabul edilmistir.

Hastalarin son EKO’larinda kalp bosluklarinin boyutlari, gecirmis olduklari
operasyon tiirlerine gore incelendi. Jatene operasyonu geciren hastalarin tiimiinde kalp
bosluklar1 dengeli olarak izlendi. Jatene haricindeki Senning ve Rastelli operasyonu
geciren bes hastanin ikisinde (% 40,0) sag kalp bosluklart geniglemisti ve bu fark
istatiksel olarak anlamli bulundu (p= 0,04). Hastalarimizin EF oranlarinin Jatene
operasyonu sonrasinda daha yiiksek bulunmasi ve kalp bosluklarinin dengeli izlenmesi,
Jatene operasyonunun altin standart tedavi yontemi oldugunu uzun dénemli izlemde

desteklemistir.

Hastalarda LVOTO gelisimi incelendi. Bir hastada (% 4,3) operasyondan sonra
dordiincii ayda yapilan EKO’sunda LVOTO varlig1 saptandi. Kreutzer ve ark.®”
Rastelli operasyonundan sonra LVOTO gelisebildigini ve ikinci bir cerrahi gereken
hastalarmin % 25’inin LVOTO nedeniyle opere edildiklerini belirmiglerdir. Bizim
hastamiz da Rastelli operasyonu gecirmis, ancak hastada ikinci bir cerrahi girisime

thtiya¢ duyulmamustir.
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Ikinci bir operasyon gereksinimi 23 hastanin sadece birinde (% 4,3) olmustur.
Bu hastada sol koroner arterde darlik gelismis olup, rezidii ASD kapatilmasi ile birlikte
cerrrahi uygulanmistir. Bir hastanin da en son kontroliinde PS derecesi 65,0 mmHg
olarak Ol¢lilmiis olup, operasyon gereksinimi agisindan ilk ameliyatinin yapildig1 dis
merkez kardiyovaskiiler cerrahi bilim dalinda kontrol 6nerilmistir. Erek ve ark.®® ASO
sonrast supravalvuler pulmoner stenoz ve AY nedeni ile reoperasyon oranimi % 3,9
olarak bildirmislerdir. Legendre ve ark.*® 1982 ve 2001 yillar1 arasinda dogmus,
hayatta olan 1198 BAT’l1 hastanin katildig1 bir ¢alismada, Koroner hastaliklarin % 89
oranda ASO’dan sonraki ilk ii¢ ay i¢cinde meydana geldigini belirtmis ve post-operatif
donemde koroner hastaliga yakalanma olasiligini ilk bir y1l i¢inde % 7,3 ve ilk 15 yilda

% 11,8 oraninda bulmuslardir.

Hastalarin operasyon sonrasi ilag kullanma durumlari, ilaglari ne kadar siire ile
kullandiklart ve son ilag kullanim durumlan incelendi. Takibine devam edilen 23
hastanin 14’line (% 60,9) operasyon sonrasi taburculukta ilag verilmisti. Bu hastalarin
en son kontrollerinde yedi hasta (% 30,4) halen ila¢ kullanmaktaydi. En fazla kullanilan
ilaclarin 10’ar hastada (% 43,5) digoksin ve furosemid oldugu goriildii. Kullanilan diger
ilaglar enalapril ve asetilsalisilik asitti. Ozellikle furosemid kullanan bes hasta (% 21,7)
bir yildan daha az bir siirede ilag kullanmay1 birakmisti. Enalapril de sadece ii¢ hastada
(% 13,0) kullanilmisti. Hastalarimiz arasinda ilk basvuruda, ge¢ tan1 ve tedavi
edilmelerinden dolay1 kalp yetersizligi bulgulari olan hastalar mevcuttur. Sen Lee ve
ark.’ ve Hamilton ve ark.®® digoksin ve lasix tedavilerinin kalp yetersizligi
tedavisindeki onemini belirtmislerdir. Hastalarimizin tedavi sonrasinda ila¢ kullanim
durumlar1 yar1 yaritya azalmistir. Bu bulgu da yasayan hastalarda cerrahi girisimin
basarisin1 gosterdigini diistinmekteyiz.

Hastalarin son kontrollerinde 20 hasta sikayet belirtmemisti. Birer hastada
(% 4,3) ¢abuk yorulma, ¢arpint1 hissi ve gogiis agris1 sikayeti vardi. Pasquali ve ark. ©7)
ASO’dan sonra egzersizle tepe oksijen tiiketimin, saglikli kisilere gore daha diistik
oldugu gosterilmistir. Ayrica miyokardiyal fonksiyonlarin da bazi hastalarda bozuldugu
perfiizyon sintigrafiler ile saptanmistir. Hastalarimizin biiyiik bir cogunlugunda sikayeti
olmasa da, sikayeti olan hastalarda sikayet etiolojisi a¢isindan tetkik edilmektedirler.

Hastalarin 15’ine (% 65,2) 24 saat holter EKG uygulandi. Bu hastalardan
yedisinde (% 30,4) holter bulgusu normal, {ic hastada (% 13,0) nadir ventrikiiler
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ekstrasistol (VES), bir hastada (% 4,3) nadir supraventrikiiler erken atim (SVE)
saptandi. Iki hastada (% 8,7) Mobitz tip 2 blok, bir hastada (% 4,3) sik SVE (8000 adet/
giin), bir hastada da inkomplet sag dal blogu saptandi. Son poliklinik kontrollerindeki
EKG’leri degerlendirildiginde, 11 hastanin EKG’si normal olarak yorumlandi. En fazla
saptanan patoloji bes hastada (% 21,7) goriilen sag eksen sapmasi, ikinci sirada ise ii¢
hastada (% 13,0) goriilen sag ventrikiil hipertrofisiydi. Wernovsky ve ark.“" 49 hasta
lizerinde yaptiklar1 calismada, hastalar EKG ve 24 saatlik Holter EKG ile
degerlendirilmistir. Hastalarin ameliyattan 10 ay sonraki EKG degerlendirilmesinde
% 100 siniis ritmi saptanirken, % 47 oraninda inkomplet sag dal blogu saptanmaistir.
Tiim hastalar Holter EKG’leri ile degerlendirildiginde % 100 siniis ritmi olmakla
birlikte, % 17 atriyal erken vuru ve % 31 tek odakli ventrikiiler erken vuru
belirlemiglerdir.. Losay ve ark.®¥ 156 hastada yaptig1 degerlendirmede bir hastada
atriyoventrikiiler blok (% 0,6), bir hastada Wenckebach blogu saptamistir (% 0,6).
Vogel ve ark.®® 21 hasta iizerinde yaptig1 degerlendirmede % 23 oraninda sag dal
blogu gbzlemistir. Ayrica bir hastaya atriyoventrikiiler tam blok nedeniyle pace-maker
takilmasi zorunda kalinmistir. Calismamizda EKG ve Holter EKG’de saptanan
patolojiler benzer olmakla birlikte, ¢alismalardaki hasta sayilarinin farkli olmasina baglh

saptanan patolojilerin sikliklart degiskenlik gostermektedir.

Hastalarin tan1 konulan ilk giinden en son takiplerine kadar olan izlemlerinde
¢ekilen kardiyak MRG, BT anjiyografi, miyokard perfiizyon sintigrafileri incelendi. Bir
hastada (% 4,3) kardiyak MRG uygulanmig olup, bu hastanin MRG sonucunda sag
ventrikiil duvarlarinda septalizasyon ve EF’de azalma tespit edildi. Bir hastaya (% 4,3)
da BT anjiyografi istenmis olup, bu hastanin BT sonucu aort kokii genislemesi, normal
koroner akim tespit edildi. Miyokard perflizyon sintigrafisi istenen iki hasta vardi. Bu
hastalardan birinin miyokard perfiizyon sonucu normal olarak degerlendirilirken, diger
hastada (% 4,3) efor iskemisi, koroner arter hastalig tespit edildi. Bonhoeffer ve ark.®
1997 yilinda 165 arteriyel switch operasyonu olan hastalar1 koroner anjiyografi ile
degerlendirdiklerinde % 15 oraninda koroner arterlerde sorun tespit etmislerdir. BAT
nedeniyle ASO olan hastalar igerisinde ani OSliimler bildirilmektedir (53,54). Bu
vakalarin bir kisminda yapilan otopsilerde miyokard enfarktiisii saptaninca, bu
hastalarda miyokard perflizyonunun arastirilmast geregi duyulmustur. Yates ve ark.®®

operasyon sonrasi birinci yilda yapilan “thallium”, “technetium-99m” miyokard
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sintigrafileri ~ “single-photon emission computed tomography” (SPECT) ile
degerlendirildiginde perfiizyon defektleri bildirilmistir. Ancak cerrahi yontemin
gelistikce miyokard iskemi oranlarinin azaldigr goriilmistiir. Ayrica tiim hastalarin
semptomsuz olmas1 ve EKG bulgularinin olmamasi da ilgi ¢ekicidir. Hastalarimizda da
koroner hastalik saptanmasi nedeniyle, semptom olmasa da miyokard sintigrafileri ile
degerlendirilmesini Onermekteyiz. Bizim hastamizda koroner hastalik saptandiktan

sonra ve bu hastaya ayrica cerrahi uygulanmstir.

[k tan1 konulan andan, en son kontrole kadar gegen siirede OMUTF Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali’nda diizenli takip edilmis hastalarin takip siiresi en az 16 ay, en
fazla 215 ay, ortalama da 100,27+ 62,17 ay oldugu tespit edildi. Calismalarda takip
stireleri degismekle birlikte, uzun donem komplikasyonlarin saptanmasi acisindan, uzun

stire takip gerektiren, genis capli calismalara ihtiyag vardir.

Biiyiik arter transpozisyonlu hastalarin erken dénemde tani alip, dogumlarinin
ilk haftasi, ideal olarak da ilk ii¢ giinii icinde diizeltme cerrahisi yapilmasi
Onerilmektedir. Bizim c¢alismamizdaki en oOnemli kisitlayict nokta, hastalarimizin
prenatal tani oranlarmin diisiik olmasi, hastaneye geciken bagvurulardan dolay1 diger
calismalara oranla daha ge¢ donemde tan1 almalar1 ve tan1 aldiklar1 anda hastalarda kalp
yetersizliginin baslamis olmasiydi. Tasra bolgesinde yasayan gebelerin, gebelik
izlemleri aile hekimleri tarafinca yapilmakta olup, takipler sirasinda fetusun kalp tepe
atim1 el doppleri ile dinlenerek, kardiyolojik degerlendirme yapilmaktadir. Bu nedenle
gebelerde, hem BAT agisindan prenatal tani oranlarini arttirmak amaciyla, hem de diger
dogustan hastaliklarin tanisinin konulabilmesi amaciyla, kadin dogum uzmanlarn
tarafindan gebelerin detayli USG’lerinin yapilmasi desteklenmelidir. Boylece hastalarin
erken donemde tani almalari, cerrahi diizeltme operasyonlarmin ilk hafta iginde

yapilmasi saglanarak yasama oranlar arttirilabilir.
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6. SONUCLAR

Olgularin 46’s1 erkek (% 69,7), 20’si (% 30,3) kizdi. Erkeklerin kizlara orani
2,3: 1 olarak bulundu.

Ucgiincii basamak saglik kurulusu olan OMUTF Hastanesi’nde dogan hasta sayisi
¢ (% 4,5), ikinci basamak dis merkez hastanelerde dogan hasta sayis1 63’tii
(% 95,5).

Calismadaki hastalarin dogumlarinin en az birinci giliniinde, en fazla 229.
giiniinde, ortanca da besinci giiniinde tan1 aldi. Yagaminin ilk gilinii i¢inde 10
hastaya (% 15,2) BAT tanis1 konulabildi.

Annesinde diyabetus mellitus hastalik 6ykiisti olan 4 hasta (% 6,1), antenatal
obstetrik USG’lerde kardiyak patoloji saptanan ii¢ hasta (% 4,5) oldugu tespit
edildi.

Hastalarin 13’tinde (% 19,7) kalp yetersizligi saptandi. Yagaminin ilk yedi giinii
icerisinde BAT tanis1 alan 37 hastanin ikisinde (% 5,4) kalp yetersizligi
saptanirken, daha sonra BAT tanis1 alan 29 hastanin 11’inde (% 37,9) kalp
yetersizligi saptandi.

TELE goriintiilerine ulasabilen hastalardan 21’inde (% 36,2) kardiyomegali
saptandi. Yasaminin ilk yedi giinli icerisinde BAT tanis1 alan ve TELE’sine
ulasilabilen 33 hastanin sekizinde (% 24,2) kardiyomegali saptanirken, yedi
giinden sonra BAT tanist alan 25 hastanin 13’iinde (% 52,0) kardiyomegali
saptandi.

Akcigerlerde konjesyon bulgulart ise 14 hastada (% 24,1) goriildii. Yasaminin
ilk yedi giinii igerisinde BAT tanis1 alan ve TELE’sine ulasilabilen 33 hastanin
tictinde (% 9,1) konjesyon bulgusu saptanirken, daha sonra BAT tanis1 alan 25
hastanin 11’inde (% 44,0) konjesyon bulgusu saptandi.

Hastalarin 23’tiinde (% 34,8) sekundum ASD saptanirken, 40 hastada (% 60,6)
PFO saptandi. Ug hastada (% 4,5) atriyal septumda herhangi bir patoloji tespit
edilmedi.

Hastalarin 36’sinda (% 54,5) ise VSD saptanmazken, 20 hastada (% 30,3) kiigiik
VSD, 10 hastada (% 15,2) biiylik VSD tespit edildi.

Hastalarin 50’sinde (% 75,8) PDA saptanirken, 16’sinda (% 24,2) PDA

saptanmada.
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Hastalarin 47’sinde (% 71,2) kalp bosluklarinin dengeli genislikte oldugu
bulundu. Yasamimn ilk haftasinda BAT tanisi alan 37 hastanin 30’unda
(% 81,1) kalp bosluklar1 dengeli genislikte saptanirken, daha sonra BAT tanisi
alan 29 hastanin 17’sinde (% 58,6) kalp bosluklar1 dengeli genislikte saptandi.
Sekiz hastada (% 12,1) koroner damarlarda varyasyonel anomali oldugu tespit
edildi.

Hastalarin 20’sine (% 30,3) BAS operasyonu yapilmigken, sekiz hastaya
(% 12,1) PGEI1 inflizyonu baglanildi.

Operasyon edildigi bilinen hastalardan 35’ine (% 81,4) Jatene operasyonu,
altisina (% 14,0) Senning operasyonu, ikisine de (% 4,7) Rastelli operasyonu
uygulandig1 saptandi.

Hastalara yasamlarinin en az ikinci giinii, en fazla 1028. giinii ve ortanca da 11.
giinii igerisinde diizeltme ameliyati yapildi. Hastalarin BAT tanilarini aldiktan,
cerrahi diizeltme ameliyatina kadar gegen siire, en az bir giin, en fazla 1027 giin,
ortanca da bes giindii.

OMUTF Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda takibine devam edilen 23
hasta (% 34,8) oldugu bulundu. Bes hastanin (% 7,6) ameliyat edildikten sonra,
lic hastanin da (% 4,5) ameliyat edilmeden takipten ¢iktig1 tespit edildi. Ugiincii
basamak dis merkez hastanelere sevk edilen hasta sayis1 17 (% 25,8) oldugu
saptand1. Olen hasta sayis1 da 18 (% 27,3) olarak bulundu.

Hastanemiz takibindeyken olenlerden 14’ii ameliyat sirasinda veya ameliyat
sonrasi kisa donemde, 4 hastanin ise ameliyat edilemeden 61diigi tespit edildi.
En fazla 6liim nedeni alt1 hastada (% 33,3) goriilen operasyon sirasinda kardiyak
arrest oldugu tespit edildi.

OMUTF Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’nda diizenli takip edilmekte
olan 23 hastanin 18’ine (% 78,3) Jatene, iigiine (% 13,0) Senning ve ikisine
(% 8,7) de Rastelli operasyonu yapildigi saptandi.

Hastanemizde hesaplanan 6liim oran1 % 43,9 olarak hesapland.

Sevk edilen hastalarin baska bir {igiincli basamak hastaneye sevk edilme
nedenleri 10 hastada (% 58,9) diizeltme operasyonu i¢in gerekli ekip/ ekipman

yetersizligi oldugu tespit edildi.
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Yasaminin ilk haftasinda tan1 alan hastalardan 11°1 (% 37,9) Olmiisken, ilk
haftasindan sonra tani alan hastalardan 10°u (% 50,0) dlmiistii.

Tan1 anindaki FM’de kalp yetersizligi saptanan hastalardan altis1 (% 66,7)
Olmiisken, kalp yetersizligi saptanmayan hastalardan 15’inin (% 37,5) oldigi
tespit edildi.

TELE’de patoloji saptanmayan hastalardan sekizi (% 29,6) 6lmiisken, TELE’de
kardiyomegali ve/ veya konjesyon bulgusu saptanan hastalardan dokuzunun
(% 52,9) oldiigii tespit edildi.

Jatene operasyonu geciren hastalardan 12°si (% 38,7) 6lmiisken, Senning ve
Rastelli operasyonu gegciren hastalardan ii¢iiniin (% 37,5) 6ldiigl saptandi.
Takibine devam edilen 23 hastanin, son EKO bulgularinda en sik saptanan bulgu
19 hastada (% 82,6) pulmoner stenoz, ikinci siklikta 15 hastada (% 65,2) aort
yetmezligi oldu.

Pulmoner darliklar operasyondan sonra en az bir ay, en fazla alt1 ay, ortalama da
1,37+ 1,16 ayda goriilmeye baslandi.

Aort yetmezliginin operasyondan sonra en az bir ay, en fazla 18 ay, ortanca da
ticlincii ayda, gortldigi saptandi.

Pulmoner darlik derecesi en az 12 mmHg, en fazla 65 mmHg, ortalama da
24,86+ 14,76 mmHg olarak saptandi.

Aort yetmezligini en az 2m/sn en fazla 4,4 m/sn, ortalama da 3,5+ 0,79 m/sn
olarak bulundu.

Jatene operasyonlarinda EF, en az % 59,0, en fazla % 86,6, ortalama da
% 70,93+ 8,58 olarak hesaplandi. Senning ve Rastelli operasyonlar1 sonrasinda
olgtilen EF degeri ise en az % 46,0, en fazla % 72,4, ortalama da % 56,82+ 11,13
olarak hesaplandi.

Ikinci bir operasyon gereksinimi sadece 23 hastanin birinde (% 4,3) oldugu
saptandi.

Jatene operasyonu geciren hastalarin tiimiinde kalp bosluklar1 dengeli olarak
izlendi. Jatene haricindeki Senning ve Rastelli operasyonu gegiren bes hastanin
ikisinde (% 40,0) sag kalp bosluklar1 genislemisti.

Takibine devam edilen hastalarin 15’ine (% 65,2) 24 saat holter EKG uygulandi.
Bu hastalardan yedisinde (% 30,4) holter bulgusu normal, ii¢ hastada (% 13,0)
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nadir ventrikiiler ekstrasistol (VES), bir hastada (% 4,3) nadir supraventrikiiler
erken atim (SVE), iki hastada (% 8,7) Mobitz tip 2 blok, bir hastada (% 4,3) sik
SVE (8000 adet/ giin) ve bir hastada da inkomplet sag dal blogu saptandi.

Bir hastada (% 4,3) kardiyak MR uygulanmis olup, bu hastanin MRI sonucunda
sag ventrikiil duvarlarinda septalizasyon ve EF’de azalma tespit edildi. Bir
hastaya (% 4,3) da BT anjiyografi istenmis olup, bu hastanin BT sonucu aort
kokii geniglemesi, normal koroner akim tespit edildi. Miyokard perfiizyon
sintigrafisi istenen iki hastadan birinin miyokard perflizyon sonucu normal
olarak degerlendirilirken, diger hastada (% 4,3) efor iskemisi, koroner arter
hastalig1 tespit edildi.

Hastalarin takip siiresi en az 16 ay, en fazla 215 ay, ortalama da 100,27+ 62,17
ay oldugu tespit edildi.
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