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OZET

Dogumsal Kalp Hastaliklarinda Antenatal Sonografi ile Tan1 Oranlari ve
Dogrulugunun Degerlendirilmesi

Dogumsal kalp hastaliklar1 (DKH) sik goriilen dogumsal anomaliler olup
fetal ekokardiyografi ile kardiyak anomalilerin prenatal teshisi, neonatal sag kalimi
arttirmaktadir. Mevcut ¢alismada Ocak 2009 ile Aralik 2021 DKH tanis1 konulan
205 hastanin retrospektif verileri ile antenatal donemdeki fetal ultrasonografik
muayene ve ailelerine ulasilarak elde edilen gebelik takip bilgileri kullanilarak tani
konulma oranlarinin saptanmasi amaglanmistir. Farkli parametreler, neonatal
donemde acil kardiyolojik tedavi ihtiyact gruplandirmasina gore karsilastirilmistir.
Ayrica, antenatal tan1 konulup konulmamasi agisindan da karsilastirmalar yapilmis
ve lojistik regresyon modelleri olusturularak taninin antenatal donemde konulmasina
etki eden bagimsiz faktorler arastirilmistir. izole atriyal septal defekt (ASD) olgular
cikarilarak analizler tekrarlanmistir. Tiim g¢alisma grubunda, sadece 32 hastaya
(%15,6) prenatal tan1 konuldugu saptandi. izole ASD olgular1 dislandiginda ise 126
hasta arasinda 24’line (%19,0) prenatal tan1 konulmustu. En sik prenatal tani oram
olan hastaliklar sirasiyla biiyiik arter transpozisyonu (%44,4), pulmoner stenoz (%25)
ve situs anomalileri (%16,7) idi. Dogum sonrasi acil girisim gerektirenlerin sayist 40
(%19,5), elektif girisim gerektirenlerin sayis1 ise 165 (%80,5) idi. Lojistik
regresyonda, akraba evliligi sonucunda diinyaya gelen bebeklerin acil girisim ihtiyaci
daha yiiksek bulundu (p=0,013). Fetiiste ek bir genetik hastalik saptanmasi, prenatal
tan1 konulmasinda bagimsiz bir faktordii (p=0,03). izole ASD olgular1 dislandiginda,
prenatal herhangi bir morbidite saptanmis olmasi (p=0,007) ve ilk trimester tarama
testinde risk artist (p=0,002), bagimsiz olarak prenatal tan1 alma ihtimalini
yiikseltmekteydi. Sonu¢ olarak; 6zellikle akraba evliligi sonucu olan gebeliklerde ve
ilk trimester taramasinda risk artisi saptandiginda ayrintili fetal kalp muayenesi
onerilmelidir. Tlk trimesterde sonografik ve biyokimyasal andploidi taramasi, fetal
kalp anomalilerin saptanmasin1 da dolayli yonden artirtyor goziikkmektedir.

Anahtar kelimeler: Dogumsal kalp hastaligi, prenatal tani, fetal ekokardiyografi,
fetal sonografi, perinatoloji



ABSTRACT

Evaluation of Diagnosis Rates and Accuracy with Antenatal Sonography in
Congenital Heart Diseases

Congenital heart diseases are common congenital anomalies, and prenatal
diagnosis of cardiac anomalies by fetal echocardiography increases neonatal
survival. The current retrospective study aimed to determine the rates of prenatal
diagnosis and antenatal outcomes of patients with CHD. For this purpose, data that
consisted of antenatal fetal ultrasonographic examination and pregnancy follow-up
information obtained from parents were used, including 205 patients diagnosed with
CHD between January 2009 to December 2021. Various parameters were compared
concerning requirement for emergent cardiac treatment in the neonatal period.
Furthermore, variables were compared across antenatally diagnosed and undiagnosed
cases and logistic regression models were constructed to reveal independent factors
affecting the antenatal diagnosis. Then, isolated atrial septal defect (ASD) cases were
excluded, and the analyzes were repeated. Overall, only 32 patients (15.6%) were
diagnosed prenatally. When those with isolated ASD were excluded, 19.1% (24/126)
of the patients were diagnosed prenatally. The diseases with the most common
prenatal diagnosis rates were transposition of the great arteries (44.4%), pulmonary
stenosis (25%), and situs anomalies (16.7%), respectively. The number of patients
requiring emergency intervention after delivery was 40 (19.5%), and the number of
patients requiring elective intervention was 165 (80.5%). In logistic regression
models, the need for urgent intervention was found to be higher in babies born as a
result of consanguineous marriages (p=0.013). Detection of an additional genetic
disease in the fetus was an independent factor for prenatal diagnosis (p=0.03). When
isolated ASD cases were excluded, the presence of any antenatal morbidity
(p=0.007) and the increased risk in the first trimester screening test (p=0.002)
independently increased the likelihood of a prenatal diagnosis. As a result, detailed
fetal heart examination should be recommended particularly in consanguineous
pregnancies and when increased risk is detected at first trimester screening.
Sonographic and biochemical aneuploidy screening in the first trimester seems to
indirectly increase the detection of fetal heart anomalies.

Key words: Congenital heart disease, prenatal diagnosis, fetal echocardiography,
fetal sonography, perinatology
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1. GIRIS ve AMAC

Dogumsal kalp hastaliklar1 (DKH) sik goriilen dogumsal anomalilerdir.
Kardiyak malformasyon orani her 1000 canli dogumda yaklasik 8’dir (1). Yillar
icerisinde takip ve tedavi yontemlerindeki ilerlemeler sayesinde bu hastaliklarla
yasamini devam ettiren hasta sayisi artmaktadir. Fakat DKH, dogumsal anomalili
cocuklarin 6nde gelen 6liim nedeni olmaya devam etmektedir. Yasamin ilk yillarinda
cerrahi veya kateter ile miidahale gerektiren siddetli DKH; dogumsal kalp
hastaliklarinin yaklasik yilizde 25’ini olusturmaktadir (2). Siddetli DKH olan
bebekler semptomatik olup dogumdan hemen sonra tani almasina ragmen, daha hafif
DKH uzun zaman teshis edilememektedir (3). Siddetli kardiyak sikayetleri olan
bebeklerde, tanida gecikme oldugunda morbidite ve mortalite oranlar1 artar (4). Bu

sebeple erken tan1 ve tedavi oldukga hayat kurtarici olarak karsimiza ¢ikmaktadir.

Gebelikte yapilan ayrintili ultrasonografik fetal muayene giiniimiizde giderek
onem kazanmaktadir. Ozellikle fetal ekokardiyografi; fetal kardiyovaskiiler yap1 ve
fonksiyonlarin degerlendirilmesine imkan saglayarak kalp hastaliklarinin anne
karninda tani1 almasi, ailenin kendini hazirlamasi, tersiyer merkezde dogumun
planlanmast ve elektif sartlarda tedavinin diizenlenmesi i¢in 6nem tasimaktadir.

Kardiyak anomalilerin prenatal teshisi neonatal sag kalimi arttirmaktadir (1).

Bu ¢aligmada; Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhigi ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dalinda, Ocak 2009 ile Aralik
2021 yillar1 arasinda ekokardiyografi ile dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konulan 205
hastanin retrospektif verileri ile antenatal (dogum Oncesi) donemdeki fetal
ultrasonografik muayene veya ailelerine ulasilarak elde edilen gebelik takip bilgileri
kullanilarak tan1 konulma oranlarinin ve antenatal ve postnatal tanilarinin uyumunun
(tam1 dogrulugunun) saptanmasi amaglanmaktadir. Calisma sonucunda elde edilen
verilerle, riskli hastalarin belirlenmesinin ve 6zel merkezlerde konu iizerinde yetkin
kisilerin tanida aktif rol oynamasiin yenidogan mortalite ve morbiditesini olumlu

etkileyecegi diisiiniilebilir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Dogumsal Kalp Hastaliklar

2.1.1. Tamim

Dogumsal kalp hastaliklar1 (DKH), tiim vakalarin {igte birini temsil eden en
yaygin konjenital malformasyonlardir (5). Bu hastaliklar, dogumda ve sonrasinda
tan1 alabilen dogustan olan yapisal ve/veya fonksiyonel anomalileri kapsamaktadir
(6). Yasamun ilk yilindaki 6liimlerin biiytik bir kism1 DKH nedeniyle olmaktadir (7).
Bu kalp hastaliklarinin tanisinin in utero konulmasi, ailenin kendini hazirlamasi,
tersiyer merkezde dogumun planlanmasi ve elektif sartlarda tedavinin diizenlenmesi

i¢in Onem tasimaktadir.

Prenatal donemde fetal kardiyak anomali tespit edilip cerrahi gereksinimi
olan bebeklerin de cerrahi sonrasi sonuglarinin daha iyi olabildigine dair veriler
birikmektedir (8). Bu nedenle, prenatal tan1 oranlariin artirilmasi ve dogru tanilarin

miimkiin olan en erken sekilde konulmas1 6nem kazanmaktadir.

2.1.2. Kalbin Embriyolojik ve Fonksiyonel Gelisimi

Fetal hayatta gelisimi ilk tamamlanan sistem kardiyovaskiiler sistemdir.
Primordiyal kalp ve wvaskiiler sistem ilk olarak {giincli haftanin ortasinda
goriilmektedir. Gebeligin sekizinci haftasinda kalp ve kan damarlarmin gelismesi

tamamlanmaktadir (6).

Embriyolojik gelisimin {gciincii haftasinda, sinsityum olarak biriken
anjiyoblastlardan lateral plaka mezoderminde kan adaciklar1 ortaya ¢ikar. Bu
hiicrelerden vaskiilogenez yoluyla yeni kan hiicreleri ve kan damarlar1 olusur.
Embriyonun kraniyal ucundaki kan adaciklar1 birlesir ve mezoderm diizleminde
embriyonun etrafinda kivrilan endotel hiicreleriyle kapli at nali seklinde bir tiip
olusturur. Epiblasttan gd¢ eden progenitor hiicreler, yakindaki endodermden gelen
sinyallere yanit olarak farklilagsarak miyoblastlara doniisiir ve at nali seklindeki tiipii
cevreler. Bu gelisen kardiyovaskiiler dokuya kardiyojenik alan denir. Erken kalp

tiipti, kraniyal olarak eslestirilmis dorsal aorta ve kaudalde damarlar ile baglanti



kurmaya baglayip yeni olusan perikardiyal bosluga dogru genisler. Gelisen merkezi
sinir sistemi ve embriyonun katlanmasi onu toraksa dogru iter ve kardiyovaskiiler

sistemin gelisen kisimlarini birbirine dogru getirir (9).

Erken basit kalp tiipii, dort odacik olmaya hazir katlanmis sekle getirmek igin
bir dizi kivrimdan geger. Kalp tiipii, 23. giinde biikiilmeye baslar ve bu biikiilme 28.
28. giinde durarak iki sigkinlik meydana getirir. Kraniyal ¢ikintiya bulbus kordis,
kaudal ¢ikintiya primitif ventrikiil adi verilmektedir. Bunlar, gelisimin doérdiincii
haftasinda kardiyak (veya bulboventrikiiler) dongiiyli biikmeye ve olusturmaya
devam eder. Kalp tlipi kivrildiginda, {ist kisim saga dogru biikiiliir. Boylece, kalbin
bulboventrikiiler kismi U seklinde olur. Bu dongii, kalbin &n-arka polaritesini
yetiskindeki sol-sag olarak degistirir. Bulbus kordis 'U'nun sag kismin1 olustururken;
primitif ventrikiil sol kismini olusturur. Atriyum ve siniis venosusun kalp dongiisiine

dorsal hareket etmesine neden olur (9).

Atriyum, artik kalbin dorsalindedir ve ortak atriyum atriyoventrikiiler kanal
ile primitif ventrikiile baghdir. Primitif ventrikiil, sol ventrikiiliin ¢oguna doniisecek
ve bulbus kordisin proksimal boliimii sag ventrikiiliin ¢cogunu olusturacaktir. Konus
kordis ventrikiillerin kisimlarin1 ve ¢ikis yollarini olusturacak ve trunkus arteriyozus

her iki biiyiik damarin koklerini olusturacaktir (9).

Siniis venosus, ilkel kalp tiipiline girisi igerir ve sag ve sol siniis boynuzlarinda
birlesen ana embriyonik damarlar (ortak kardinal, gobek ve vitellin) tarafindan
olusturulur. Sinilis venosus, kani venlerden primitif atriyuma getirir. Embriyonal
gelisimle birlikte sag tarafta vendz drenaja Oncelik verilir. Sol siniis boynuzu
kii¢iiliir, koroner siniisii olusturur ve koroner venleri sag atriyuma bosaltir. Sag siniis
boynuzu genisler ve inferior vena kavanin bir parcasi haline gelir. Tek bir pulmoner
ven baslangigta primitif atriyumun sol tarafina baglanir. Dordiincii hafta boyunca iki

kez boliinerek dort pulmoner veni olusturur. Bunlar, sol atriyumun duvarina

katilmaktadir (9).

Kalp septas1 besinci haftada belirir ve kalp tiipiinii 27 ve 37. gilinler arasinda
dort odaya ayirir. Olusan bu septa atriyumu sol ve sag olarak, ventrikiilii ve bulbus
kordis'i sirasiyla sol ve sag ventrikiillere ayiran endokardiyumun ige dogru

bliylimeleri olarak olusur. Dordiincii haftada atriyoventrikiiler kanalin 6n ve arka



duvarlarinin endokardiyumu kalinlasir ve disart kanal liimenine dogru siser. Bunlar
endokardiyal yastiklardir ve 6. haftanin sonunda atriyoventrikiiler kanali iki kanala

bolerek ortada bulusurlar (9).

Septum primum, primitif atriyumun catisinda olusur. Asagi dogru uzanir ve
endokardiyal yastiklara dogru ilerler. Primitif atriyum, sol ve sag atriyuma
boliinmeye baglar. Septum primumun altinda kalan bosluk ostiyum primum adini
alir. Septum sekundum primumun sag kisminda atriyumun ¢atisindan endokardiyal
yastiklara dogru biiylir ve kisa zamanda durur. Kalan bosluk ostiyum sekundumdur.
Septum primumun septum sekundum karsisindaki iki deligi ve kanadi, kanin sag
atriyumdan sola santina izin veren tersine olmayan tek yonlii bir valf meydana
getirir. Bu valf foramen ovale adimi alir ve dogumdan 6nce kan dolasiminin gelisen
akcigerleri atlatmasina izin veren yollardan biridir. Dogumla birlikte atriyumlar
arasindaki basingtaki bir degisiklik, septum primumu septum sekunduma kars1 kapali

tutar, foramen ovale kalic1 olarak miihiirlenir (9).

Otuzuncu giinde ventrikiiliin kraniyal tarafina dogru ve kas kitlesi olan

interventrikiiler septum yardimiyla ventrikiiller ayrilir. Yedinci haftaya kadar

interventrikiiler septumun serbest kenari ile birlesmis endokardiyal yastiklar
arasinda hilal seklinde bir delik vardir. Boylece sag ve sol ventrikiiller arasinda gegis
olmaktadir (10).Kanin ventrikiillerden pulmoner ve sistemik dolasim sistemlerine
geemesi icin primitif kalbin tek ¢ikis yolu da ikiye ayrilmalidir. Konotrunkal ¢ikis
yolu konus ve trunkus arteriyosustan olusur ve i¢ yiizeyinde bir ¢ift sirt gelistirir.
Bunlar birbirine dogru biiyiir ve her bir ventrikiilii ¢ikis arteriyle baglamak igin
miuskiiler interventrikiiler septum ile bulusan konotrunkal septumu olusturarak
birlesir. Konotrunkal septum, konus arteriyozus ve trunkus arteriyozus iginde

spiraller gizerek yetiskin pulmoner gévde ve aortun i¢ ice gegmis yapisini verir (9).

Atriyoventrikiiler kapakgiklar kapakgik diizleminden koken alirlar. Kalp
sekline uygun olarak, kalbin ¢ikisindaki aort ve pulmoner kapakciklar

atriyoventrikiiler kapakg¢iklarin ventraline dogru hareket eder (11).



Aortik ark olusum asamalar1 asagidaki tabloda verilmistir:

Tablo 1. Aortik ark olusum asamalari

19-20. giin | Ilk aortik ark ¢ifti olusur.
20-23. giin | Ikinci aortik ark ¢ifti olusur.
24-25. giin Ucgiincii aortik ark ¢ifti olusur.

Birinci ve ikinci aortik ark ¢ifti kaybolur.

Uciincii aortik ark ¢ifti internal karotid arterlere doniisiir.
26-30. giin Dordiincii aortik ark cifti olusur.

Dordiincii sol ark aort olur.

Dordiincii sag ark sag subklavyen arter olur.

Besinci aortik ark cifti higbir zaman tam olarak gelismez.
30. glin Altincr ¢ift aortik ark olusur.

Altinc1 sag ark sag pulmoner arter olur.

Altinct sol ark sol pulmoner arter olur. (Duktus arteriyozus)

2.1.3. Fetal ve Neonatal dolasim
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Sekil 1. A-Fetal dolasim, B-Postnatal dolasim (12)



Fetal dolasimda sag ve sol ventrikiiller paralel devrede bulunur ve fetiiste
plasental gaz ve metabolit aligverigini saglar. Akcigerler gaz degisimini saglamaz ve
pulmoner dolasimdaki damarlar vazokonstriksiyon halinde bulunmaktadir. Fetiise
Ozgii ti¢ kardiyovaskiiler yapi, paralel dolasimin siirdiiriilmesi i¢in 6nemlidir: Bunlar

duktus venozus, foramen ovale ve duktus arteriyozus seklindedir (13, 14).

Parsiyel oksijen basinci 30-35 mm Hg olan oksijenli kan, umblikal ven
yoluyla plasentadan fetiise akar. Umblikal vendz kanin yaklasik %50'si hepatik
dolagima girer; geri kalani karacigeri atlar ve duktus venozus yoluyla inferiyor vena
cavaya katilir. Viicudun alt kismindan gelen kan ve umblikal ven kan akimi (parsiyel
oksijen basinc1 26-28 mm Hg) sag atriyuma girer ve foramen ovale ile sol atriyuma
gecis yapar. Bu kan daha sonra sol ventrikiile geger ve ¢ikan aortaya yonlenir. Vena
cava siiperiyordan gelen kan (parsiyel oksijen basinci 12-14 mm Hg) sag atriyuma

girer ve foramen ovale yerine trikiispit kapaktan sag ventrikiile ge¢is yapar (13, 14).

Sag ventrikiilden kan pulmoner artere iletilir. Pulmoner arter dolagimi
vazokonstriksiyon halinde oldugundan, sag ventrikiilden ¢ikan kanin sadece %10'u
akcigerlere gider. Geri kalan %901 ise duktus arteriyozustan inen aorta ve sonra
oksijenlenmek iizere 2 umblikal arter ile plasentaya akar. Boylece, fetal iist govde
(koroner ve serebral arterler ve ist ekstremitelere gidenler dahil) yalnizca sol
ventrikiilden kanlanir ve alt fetal gdvdeyi perfiize eden sag ventrikiil kanindan biraz
daha yiiksek POz'ye sahiptir. Cikan aorttan az miktarda kan (fetal kardiyak ¢ikigin

%10'u) aortik istmustan inen aortaya akar (13, 14).

Toplam fetal kalp debisi yaklasik 450 ml/kg/dakikadir. Bunun yaklasik %65’
inen aorta ile plasentaya doner; kalan %35°1 ise fetal organ ve dokulara dagilir. Fetal
hayatta beyne giden kan akisinin daha biiylik bir yiizdesiyle, sag ventrikiil ¢ikis
muhtemelen sol ventrikiiliin 1,3 katina daha yakindir. Boylece, fetal yasam boyunca
sag ventrikiil sadece sistemik kan basincina karst kan pompalamakla kalmaz, ayni

zamanda sol ventrikiile gore daha yiiksek hacimle galisir (13, 14).
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Sekil 2. Fetal dolagim (15)

Dogumda, gaz degisimi plasentadan akcigere gectiginden fetal dolasim
hemen ekstrauterin yagama uyum saglamalidir. Bu degisikliklerin bir kismi ilk
nefeste, digerleri ise saatler veya gilinler boyunca etkilenir. Kan basinct ilk olarak
hafif bir diisiisiin ardindan yasla birlikte artar. Kalp hiz1 plasental dolasim ortadan
kalktiginda sistemik vaskiiler direncteki artisa baroreseptor yanitinin bir sonucu
olarak yavaslar. Yenidogan doneminde ortalama santral aort basinci 75/50 mm

Hg'dir (13, 14).

Ventilasyonun baglamasiyla, hem aktif (PO ile iliskili) hem de pasif
(mekanik) vazodilatasyondan kaynakli pulmoner vaskiiler direngte belirgin bir
azalma olur. Normal yenidoganda, duktus arteriyozusun kapanmasi ve pulmoner
vaskiiler direncin diismesi ile pulmoner arter ve sag ventrikiil basinglar1 diiser.
Pulmoner direncin diismesi genellikle ilk 2-3 giin i¢inde meydana gelir, ancak 7 giin

veya daha fazla uzayabilir. Yasamin ilk birka¢ haftasinda, pulmoner sistemin



yeniden sekillenmesi nedeniyle pulmoner vaskiiler direng daha da azalir. Pulmoner
vaskiiler direngteki bu azalma, goéreceli sistemik ve pulmoner vaskiiler direnclere
bagli bir¢ok dogumsal kalp hastaliginin klinik bulgularinin gézlenmesini 6énemli
Olciide etkiler. Fetal dolasim ile neonatal dolasim arasindaki Onemli farkliliklar

asagidaki gibi ifade edilebilir:

1. Patent foramen ovale boyunca sagdan sola veya soldan saga sant devam

edebilir.

2. Kardiyopulmoner hastalik varliginda, duktus arteriyozusun devam eden

aciklig1 soldan saga, sagdan sola veya ¢ift yonlii santlara izin verebilir.

3. Neonatal pulmoner vaskiilarite hipoksemi, hiperkapni ve asidoza yanit

olarak daha biiyiik bebeklere gore daha kuvvetli bir sekilde daralir.

4. Yenidogan sol ve sag ventrikiil duvar kalinlig1 ve kas kiitlesi hemen

hemen benzerdir.

5. Istirahat halindeki yeni dogan bebeklerin yiiksek bir kalp debisi ile iliskili
nispeten yiiksek oksijen tiiketimi vardir. Yaklasik 350 ml/kg/dk olan
istirahat halindeki yenidogan kalp debisi ilk iki ayda 150 ml/kg/dk’ ya

diiser.

Yetiskinde bu debi 75 ml/kg/dk olarak karsimiza ¢ikar (13, 14).

Foramen ovale yasamin ii¢lincii ayinda fonksiyonel olarak kapanir. Duktus
arteriyozusun fonksiyonel kapanmasi, normal yenidoganda genellikle 10-15 saat
arasinda tamamlanir, ancak dogustan kalp hastaliklarinda 6zellikle siyanoz ile iligkili

olanlarda ¢ok daha uzun siire agik kalabilir (13, 14).

Duktus arteriyozus, aort ve pulmoner arterden morfolojik olarak farklidir;
¢ilinkii, duktus mediyal tabakasinda 6nemli miktarda dairesel olarak diizenlenmis diiz
kas icerir. Fetal yasam boyunca, duktus arteriyozusun agikligi, diisiik oksijen
basincinin ve endojen olarak iiretilen prostaglandinlerin, 6zellikle prostaglandin
El'in gevsetici etkileriyle saglanir. Yenidoganda oksijen, duktal kapanmay1 kontrol
eden en 6nemli faktordiir. Duktustan gegen kanin parsiyel oksijen basinci yaklasik 50
mm Hg'ya ulastiginda duktal duvar daralir. Oksijenin duktal diiz kas iizerindeki
etkileri dogrudan ya da prostaglandin sentezi iizerindeki etkileri araciligiyla olabilir.

Gestasyonel yas da bu konuda olduk¢a 6nemlidir (13, 16).
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Sekil 3. Fetal ve yenidogan kalbi (17)

2.1.4. Dogumsal Kalp Hastaliklariin Epidemiyolojisi

DKH, perinatal ve bebek olimlerinin dnde gelen nedeni olmakla beraber
diizeltici veya palyatif miidahalelerin gelismesiyle sonuclar son zamanlarda
iyilesmektedir (18, 19). DKH'nin tiim diinyada bildirilen prevalanst 1000 canli
dogumda 6-13 arasinda degismektedir (18, 20-25). Dogumda kardiyovaskiiler
anomalilerin insidanst kromozom anomalilerinden 6,5 kat daha fazladir (26). Bu
sayilar degerlendirmede kullanilan yontemlerin farkli olmasi ile degisiklik
gostermektedir (18, 19). DKH canli dogumlarin %0,5-0,8’inde saptanmaktadir. Bu
oran 0li dogumlarda %3, spontan diisiiklerde %10-25 ve prematiire yenidoganlarda
(PDA hari¢) %2 civarindadir. Verilen bu insidanslar mitral kapak prolapsusu,

bikiispit aorta ve pretermlerin PDA’sin1 igermemektedir (27).

DKH Amerika Birlesik Devletleri'nde her 110 dogumda bir goriiliir ve
vakalarin yaklasik dortte biri kritik dogumsal kalp hastaliklar1 olarak bilinen bir
grubu olusturur (2). Kritik DKH olan bebeklerde, tanida gecikme oldugunda ve bu
hastalar1 tedavi etmede uzman ii¢lincii basamak bir merkeze zamaninda sevk

olmadiginda morbidite ve mortalite riski artar (28).

Diinyada DKH’nin dogum prevalansi heniiz tam olarak belirlenememistir; bu
durum, bolgeler arasinda DKH i¢in ¢evresel ve/veya genetik risk faktorlerinde halk

saglig1 sonuglar1 dogurabilecek potansiyel farkliliklari gizlemektedir. Yaklasik 50



yillik donemde DKH’nin dogum prevalansini bildiren 260 ¢alismanin derlendigi bir
meta-analizde o6zellikle 'hafif lezyonlarin' [ventrikiiler septal defekt (VSD), atriyal
septal defekt (ASD) ve patent duktus arteriyozus (PDA)] prevalansi, ¢alisma siiresi
boyunca artmistir. Sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriikksiyonu (LVOTO) prevalansi
1995'ten beri azalmistir. Bu durum, muhtemelen artan prenatal taniyr ve bunun
sonucunda gebeligin sonlanmasini yansitmaktadir. Afrika'dan bildirilen ortalama
DKH prevalansi en diisiik (genel ve hafif lezyonlar), Asya'dan gelen en yiiksek (hafif
lezyonlar) olarak bildirilmektedir (29).

Genel olarak bakildiginda, DKH’nin kiiresel dogum prevalansi artmakta
(Tablo 2) ve bu durum karmasik hasta grubunun bakimi igin saglik hizmeti

kaynaklarina ulagim sorununu da giindeme getirmektedir (29).

Tablo 2. Dogumsal kalp hastaliklarinin nispi prevalanslarinin dagilimi (29)

Defekt Ortalama Oran %
Ventrikiiler septal defekt 35,5
Atriyal septal defekt 15,3
Patent duktus arteriyozus 10,1
Pulmoner stenoz 6,2
Fallot tetralojisi 4,4
Biiyiik arter transpozisyonu 3,8
Atriyoventrikiiler septal defekt 3,5
Aort koarktasyonu 3,5
Pulmoner arteriyoven6z anevrizma 2.9
Konjenital kalp blogu 3,2
Aortik kapak yetmezligi 2,3
Aort stenozu 2,3
Hipoplastik sol kalp sendromu 2,5
Mitral yetmezlik 1,3
Trikiispit atrezisi veya stenozu 1
Cift cikisli sag venrikiil 1,3
Pulmoner atrezi 1,3
Tek ventrikil 1,1
Dekstrokardi 1
Total pulmoner vendz doniis anomalisi 15
Mitral stenoz 0,9
Trunkus arteriyozus 0,9
Ebstein anomalisi 0,5
Koroner arter anevrizmasi 0,4
Kesintili aortik ark 0,6
Pulmoner kismi parsiyel vendz doniis anomalisi 0,3
Kor triatriatum 0,2
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Son yillarda obstetrik tarama programlarmin gelismesiyle birlikte bu
hastaliklarin prenatal tani oranlar1 artmaktadir (30). DKH’nin genel insidans1 2018'de

%0 10,29 iken 2020'de %o 13,45'e yiikselerek %30,7'lik bir artis gostermistir (31).

2.1.5. Dogumsal Kalp Hastaliklar1 Risk Faktorleri

DKH olgularmin yaklasik %801 ¢ok bilesenli olup genetik ve gevresel
faktorlerin ¢esitli kombinasyonlari ile ortaya ¢ikmaktadir (32). Aile dykiisii DKH
icin Onemli bir risk teskil etmektedir. Birinci derece akrabasinda DKH olan
bebeklerde riskin genel popiilasyondan 3-4 kat daha yiiksek oldugu tahmin
edilmektedir. Risk, DKH tipine ve anne, baba, kardes veya birden fazla aile iiyesinin
etkilenip etkilenmedigine bagli olarak o6nemli Olgiide degisiklik gosterir (33).
Ozellikle sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiktif bozukluklari ile bikiispit aortik kapagin
yiiksek derece kalitsalligi bulunmaktadir (34).

Akraba evliligi ile fetal kardiyak ve kardiyak olmayan malformasyonlarin
goriillme oranlar1 artar (35). DKH riski esas olarak birinci derece akraba

evliliklerinde nispeten fazladir (36).

Fetiisle ilgili asagidaki faktorler DKH riskini artirmaktadir (37):

1. Standart obstetrik ultrasonografi muayenesinde siipheli fetal kardiyak
anomali (yapisal, fonksiyonel, aritmi)

2. Standart obstetrik ultrasonografi muayenesinde siipheli fetal kalp disi

anomali

3. Fetal kromozom testlerinde bir mutasyon, delesyon ya da andploidi
varligi: Down sendromu, DKH’nin en sik kromozomal nedenidir. Siklikla
AVSD veya VSD birlikteligi bulunmaktadir ve Down sendromunu Turner
sendromu, trizomi 18 ve 22q.11.2 delesyon sendromlar1 takip etmektedir
(Tablo 3) (38).
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Tablo 3. Dogumsal kalp hastaliklarinin en sik eslik ettigi kromozomal sendromlar

(34)
Kromozomal DKH L
5 Eslik eden bulgular stkligr | Kalp anomalisi
astalik %
Trizomi 21 Hipotoni, hiperekstensibilite, 40-50 |AVSD, VSD, ASD (TOF,
(Down sendromu) | epikantus, Simian ¢izgisi, D-TGA daha az siklikta)
5.parmagin klinodaktilisi,
brakidaktili, degisken mental gerilik,
erken yaglanma
Monozomi X El ve ayaklarda lenfédem, ayrik meme 25-35 | AK, bikiispit aorta, valviiler
(Turner sendromu | uglari, yele boyun, primer amenore, kisa AS, hipoplastik sol kalp,
45, X) boy, normal zeka aort diseksiyonu
Trizomi 18 IUGR, polihidramnioz, mikrognati, kisa |90-100 | ASD, VSD, PDA, TOF,
(Edwards sternum, hipertoni, rocker-bottom feet, DORYV, TGA, AK, bikiispit
sendromu) iist liste binmis parmaklar, aort, bikiispit pulmoner
trakeodzofageal fistiil, omfalosel, renal kapak
anomaliler, biliyer atrezi, ¢ok derin
mental gerilik, kisa sag kalim
Delesyon 22g11 Hipertelorizm, mikrognati, diisiik arka 75 Interrupted aortik ark tip B,

(DiGeorge, yerlesimli donmiis kulaklar, balik agz1 trunkus arteriyozus, izole
velokardiyofasyal, |go6riiniimii, timik ve paratiroit hipoplazi, aortik ark anomalileri,
konotrunkal hipokalsemi, TOF, konoventrikiiler VSD
anomali yliz beslenme/konusma/6grenme/davranis
sendromu) sorunlari, immiin yetmezlik,
damak/iskelet/renal anomaliler
4. Ense saydamlig1 artis1 (=3 mm): Artmis birinci trimester ense kalinlig

ol¢timii, kromozomal olarak normal gebeliklerde artan majér dogumsal
kalp hastalig1 riski ile iligkilidir (39).

5. Umblikal kord veya vendz anomali varligi: Tek umblikal arteri olan

fetiislerde DKH goriilme oran1 %3,9 olarak saptanmustir (40).

6. Monokoryonik ikiz gebelikler

7. Fetal hidrops veya perikardiyal eflizyon

8. Prematiirite: Erken dogmus bebeklerin zamaninda dogan bebeklerden iki

kattan fazla kardiyovaskiiler

malformasyona

sahip oldugunu ve

kardiyovaskiiler malformasyonlu tiim bebeklerin %16'sinin prematiire

oldugu bilinmektedir (41).

[lk trimester taramasindaki 6l¢iilen maternal serum biyokimyas1 yalnizca ense

saydamlig1 6l¢timiine kiyasla DKH saptama oranlarini iyilestirmektedir. Normal ense

saydamligi Ol¢timii olan ancak PAPP-A ve serbest beta-hCG degerleri gebelik
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haftasina gore diisiik olan vakalarda, takip eden ultrasonografi taramalarinda fetal

kalbin kapsamli muayenesi, 6zellikle VSD agisindan 6nem tasiyabilir (42).

Anneyle iliskili asagidaki faktorler DKH riskini artirmaktadir (37):

1.

Pregestasyonel diabetes mellitus (DM) veya ilk trimesterde teshis edilen
diabetes mellitus: Pregestasyonel DM'li kadinlarda genel popiilasyonla
karsilastirildiginda genel olarak DKH riskinde yaklasik 5 kat (%3-%5) bir
artis vardir (43). Ozellikle hipertrofik kardiyomiyopati, VSD ve biiyiik
damarlarin transpozisyonu (TGA) ile iliskilidir (44).

Kontrolsiiz maternal fenilketoniiri: Serum fenilalanin seviyelerinin artist
(>15 mg/dL), DKH riskinin 10-15 kat artmasiyla iligkilidir (45).

Maternal otoantikorlar (SSA/SSB), 6zellikle 6nceki cocukta SSA/SSB ile
iligkili kalp hastalig

Kardiyak teratojenlerin (6rnegin lityum, antikonviilzanlar, paroksetin, K
vitamini antagonistleri, talidomid, ACE inhibitorleri, retinoik asit, ti¢iincii
trimesterde nonsteroid antiinflamatuvar ilag: NSAID) kullanimi.
Enfeksiyonlar: Birinci trimester Rubella enfeksiyonu, influenza veya
diger atesli solunum yollar1 enfeksiyonlar1 DKH riskini artirabilir.
Konjenital kardiyomiyopati, Sitomegaloviriis, Coxsackie viriis, Herpes
Simplex viriis 6, Parvoviriis B19, Toksoplazmozis ve muhtemelen HIV
enfeksiyonlar1 da fetal riski artirabilir (46).

YUT (Yardimer Ureme Teknikleri): Onceki ¢alismalarda YUT ile olusan
gebeliklerde kardiyak anomali sikliginin arttig1 bildirilse de yapilan son
caligmalarda anlamli bir fark olmadigina dair bilgiler mevcuttur (47).
Baba ya da kardeslerden ziyade annede sendromik olmayan non-
kromozomal DKH varliginda risk 2 kattan fazla artmaktadir (48).

Annenin gebelik sirasinda kullanmis oldugu sigara ve alkol de DKH i¢in
onemli faktorler arasindadir (49, 50).

Maternal parite sayisinin DKH riski ile pozitif olarak iliskili olduguna dair

kanit saglayan galigsmalar literatiirde mevcuttur (51).
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10. Diyabet, hipertansiyon, DKH, anemi, bag dokusu hastaliklari, epilepsi ve
duygu durum bozukluklar1 gibi kronik hastaliklar1 olan anneler, DKH olan
cocuk sahibi olmaya yatkindirlar (52).

Yapilan bazi ¢alismalarda maternal hipotiroidizmi olan annelerin
cocuklarinda DKH riskinde artis olabilecegi belirtilmistir. Maternal hipotiroidinin
kardiyak morfogeneze katkida bulunan anahtar proteinlerde degisiklige neden
olabilecegine dair bazi kanitlar olmasina ragmen, olayin patolojisi belirsizligini hala
korumaktadir (53). Aym1 durum, preeklampsi i¢in de gecerlidir. Erken baslangigh
preeklampsi, 6zellikle siddetli DKH riski ile giiclii bir sekilde iligkili géziikmektedir.
Anne erken baglangich preeklampsi tanist almigssa AVSD riski 15 kat daha ytiksektir.
Bu da, erken baslangigli preeklampsi ve hatali fetal kalp gelisimi igin ortak etiyolojik
faktorleri diisiindiirmektedir (54).

Genetik sendromlar ve ekstrakardiyak anomaliler DKH’inda olduk¢a sik
saptanmaktadir. Hastalarin  %7'sinde kromozomal defektler ve %22'sinde
ekstrakardiyak anomaliler saptanmistir (48). Devam eden arastirmalar genlerdeki
varyasyonlarin veya degisikliklerin DKH’nin olusumuna tahmin edilenden daha
fazla etkili oldugunu gostermektedir. Genetik testler, tiim aileye fayda saglayan
genetik danigmanlik i¢in 6nemli bir firsat sunarak genetik bir hastalik mekanizmasini
belirleyebilir. Bu durum DKH olan ¢ocuklar ve yetiskinler i¢in daha iyi teshis ve

bakim ile sonuglanabilir (34).

DKH, TUGR igin risk teskil etmektedir, ancak altta yatan mekanizma heniiz
netlesmemistir. Plasental disfonksiyonun IUGR ile iligkili oldugu iyi bilinmektedir.
DKH olan fetiislerde plasental disfonksiyona zemin hazirlayan anjiyojenik
faktorlerde azalma ve anti-anjiyojenik faktorlerde artis oldugu goriilmektedir. DKH
olan fetiislerin ikinci trimesterden itibaren gebelik boyunca normalden daha kiigiik
bas cevresi Olgtimleri ve uterin arterler ile umblikal arter Doppler incelemelerinde

direng artig1 s6z konusudur (55).

Folik asit desteginin kardiyak morfogenez lizerindeki rolii net olmasa da folik
asit embriyonik kalbin gelisimine katkida bulunan kardiyak ndéral hiicrelerin gogiinde
onem tasimaktadir (56, 57). Folik asit veya folik asit igeren multivitaminler ile

maternal perikonsepsiyonel destek, 6zellikle kritik DKH riskini azaltabilir. Gebelikte
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folik asit basglayan kadinlarla karsilastirildiginda, gebelik oncesi baslayanlarda fetal

DKH riski daha diistiktiir (58).

2.1.6. Dogumsal Kalp Hastaliklarinin Siniflandirilmasi

Asiyanotik ve siyanotik olmak {izere dogumsal kalp hastaliklar1 oksijenlenme

oranina gore temel olarak 2 ana gruba ayrilmaktadir (Tablo 4) (59)

Tablo 4. Dogumsal Kalp Hastaliklarinin Siniflandirilmasi (59)

SIYANOTIK DKH

ASIYANOTIK DKH

1)ARTMIS VOLUM YUKUNE NEDEN
OLANLAR

a- Soldan Saga Sant Defektleri

Atriyal Septal Defekt (ASD)
Ventrikiiler Septal Defekt (VSD)
Atriyoventrikiiler Septal Defekt (AVSD)
Aortik-pulmoner Pencere

Patent Duktus Arteriyozus (PDA)
b-Regiirjitan Defektler

Konjenital Mitral Yetersizligi (MY)
Konjenital Trikiispit Yetersizligi (TY)

2) ARTMIS BASINC YUKUNE NEDEN
OLANLAR (OBSTRUKTIF)

Mitral Darlik (MD)

Pulmoner Darlik (PD)

Aort Koarktasyonu (AK)

Aort Stenozu (AS)

1)PULMONER KAN AKIMI
ARTMIS OLANLAR

Cift ¢cikislt Sag Ventrikiil

Biiyiik Arter Transpozisyonu
Hipoplastik Sol Kalp Sendromu
Trunkus Arteriyozus

Tek Ventrikiil

Total Anormal Pulmoner Ven6z Doniis

2)PULMONER KAN AKIMI
AZALMIS OLANLAR

Fallot Tetralojisi

Trikiispit Atrezisi

Pulmoner Atrezi

Pulmoner Darlikli BAT (Biiytik Arter
Transpozisyonu), Tek Ventrikiil,
Trunkus Arteriyozus

CCSV (Cift Cikislt Sag Ventrikiil)
Ebstein Anomalisi

Kritik Pulmoner Darlik

Yapilan baska bir ¢alismada DKH 3 ana gruba ayrilmistir. Bu siniflandirma

Tablo 5’te 6zetlenmistir (60):
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Tablo 5. Dogumsal kalp hastaliklarinin neonatal dénemde acil kardiyolojik tedavi
gerektirip gerektirmeyecegine gore siiflandirilmasi (60)

Grup 1: Anatomik onarimi miimkiin olmayan dogumsal kalp hastaliklar::

-Hipoplastik sol ventrikiil
-Tek ventrikiil

-Trikiispit atrezi

-Kompleks kardiyomiyopati
-Endokardiyal fibroelastozis

Grup 2: Anatomik onarim miimkiin olmakla birlikte neonatal kardiyolojik
tedavi gerektirebilecek dogumsal kalp hastalhiklar::

- Biiyiik arter transpozisyonu (BAT)

- Aort koarktasyonu / Aort stenozu / Kesintili arkus aorta

- Shone sendromu

- Ventrikiiler septal defektli pulmoner atrezi

- Intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi ve Kritik pulmoner stenoz
- Pulmoner kapaklarin agenezisi

- Total anormal pulmoner vendz doniis

- Cift aortik ark

Grup 3: Acil yenidogan islemi gerektirmeyen ve anatomik onarim secenegi olan
dogumsal kalp hastaliklari:

- Atriyoventrikiiler septal defekt

- Fallot tetralojisi

- Trunkus arteriyozus

- Aortopulmoner pencere

- Trikiispit kapak displazisi ve Ebstein anomalisi
- Biiyiik damarlarin konjenital diizeltilmis transpozisyonu
- [liml1 pulmoner stenoz

- Atriyal septal defekt

- Ventrikiiler septal defekt

- Sag ventrikiil anevrizmasi

- Kalp tlimorleri

- Pulmoner arter ¢ikis anomalisi

Grup 2’de belirtilen hastaliklarin ¢ogu duktal bagimhidir ve neonatal
miidahale gerektirebilir. Duktal bagimli DKH, ciddi pulmoner dolagim veya sistemik
dolasim anormallikleri ile sekillenen bir grup kompleks dogumsal kalp anomalisidir.
Bu hastaliklarda dolagimin devami, dogumdan sonra uygun pulmoner veya sistemik
dolasim1 siirdiirmek i¢in acik kalan duktus arteriyozusa (DA) baghdir. DA
kapanmasi durumunda erken yenidogan doneminde yenidoganin hemodinamik

durumunda ani bir bozulma meydana gelecektir (61, 62).
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2.1.7. Dogustan Kalp Hastaliklarinda Prenatal Tam

Konjenital malformasyonlarin en sik goriilen tipi olan DKH, yenidoganlarin
%1'inde goriilir ve yiiksek perinatal morbidite ve mortaliteye sahip dogumsal
anomalilerle iliskilidir (63). DKH’nin siddeti, kalbin odaciklar1 arasindaki kiiglik bir
delikten siddetli malformasyonlara kadar degisir ve tiim DKH’nin yaklasik {igte biri,
biiyiik kalp ameliyati gerektiren ciddi kalp kusurlarini igerir. Ek olarak, ciddi kapak
anormallikleri olan hastalar dogumdan sonra perinatal yonetim gerektirir. Bu nedenle
dogum i¢in uygun yerin belirlenmesi ve dogum sonrasi perinatal yonetime karar

verilmesi i¢in DKH nin dogum oncesi tespiti onemlidir (64).

Prenatal tan1 prognoz hakkinda aileye bilgi verir ve detayli bir obstetrik takip
plani olusturarak kritik DKH’nda nadir gériilen durumlar i¢in intrauterin yonetim de
planlanabilir. Ayrica, prenatal tan1 ile yenidogan mortalite ve morbiditesini azaltmak
icin hastalarin erken donemde yonetimi (kateterizasyon ve/veya kardiyovaskiiler
cerrahi ile tedavi segenekleri) konusunda deneyimli tiglincii basamak merkeze sevkin
planlanmasi1 miimkiin olacaktir (63, 65, 66). Diisiik riskli popiilasyonlarda yapilan
prenatal fetal kardiyak anomali taramalart da sonraki donemde fetiisiin daha iyi

izlenmesini saglamakta ve sag kalim oranlarinin artmasina katkida bulunmaktadir

(67).

Major konjenital kalp hastaliklarinin dogum oncesi kontrolii ve evrensel
taramasinin  yapilmasi mimkiin goriinmektedir (68). Fetal kalbin obstetrik
ultrasonografi aracilifiyla rutin degerlendirilmesi, intrauterin dénemde konjenital
kardiyak anomalilerin bilyiik 6l¢iide tespit edilmesini saglayacaktir (69). Prenatal
donemde 2. trimesterde dogumsal kalp hastaliklarinin taramasi i¢in kullanilan
protokollerin ¢ogu nispeten yiiksek tespit oranina sahiptir. Basit bir tarama programi
ile tibbi kaynaklarin dogru kullanim1 ve gereksiz sevk zincirinin 6niine gegilmektedir
(70).

Son 20 yilda fetal kalbi degerlendirmedeki teknolojik gelismeler (3 boyutlu, 4
boyutlu ekokardiyografi vb.) prenatal DKH tarama ve tanisinda oldukga faydali
olmustur (37). Fetal ekokardiyografinin 6zellikle damar ¢ikis yolu lezyonlarinin
(konotrunkal anomaliler) saptanmasinin rutin obstetrik taramalarda yer bulmasi ile

¢ogu DKH olgusunun teshisi ve dogum sonrasi takibi kolaylagsmaktadir (71). Fakat,
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¢ikis yollarimi etkileyen DKH’n1 saptama oranlari, dort odali goriiniimii etkileyen
diger kritik DKH tiirleriyle (tek ventrikiil lezyonlar1 gibi) karsilastirildiginda diisiik
kalmaktadir (72).

Fetal ekokardiyografi dogumun planlamasina da yardimci olabilir; ¢linkii,
kritik DKH’l1 bebeklerde hizli tedavi edilmezse dogumdan sonra morbidite ve

mortaliteye yol acan ciddi siyanoz, hipoksemi ve kardiyojenik sok gelisebilir (73).

Dogumdan sonra prostaglandin infiizyonu ile duktal agiklik korunursa,
DKH’l1 baz1 fetiisler i¢in hemodinamik bozulma riski daha diisiik olacaktir. Kritik
pulmoner stenoz, pulmoner atrezi, siddetli TOF veya restriktif pulmoner akimi olan
trikiispit stenoz/atrezi gibi sag kalp obstriiktif lezyonlar1 olan fetiisler, dogumdan
sonra siddetli siyanozu 6nlemek i¢in patent duktus arteriyozusa ihtiya¢ duymaktadir.
Fetal hayatta duktus arteriyozusta soldan saga (aorttan pulmonere) akisin varligi, sag
kalp lezyonlarinda postnatal duktal bagimliliga neden olmaktadir (74). HLHS, kritik
aort stenozu, aort koarktasyonu veya kesintiye ugramis aortik ark gibi sol kalp
obstriiktif lezyonlar:1 olan fetiisler, kardiyojenik soku onlemek i¢in dogumdan sonra
sistemik perflizyonu siirdiirmek i¢in patent duktus arteriyozusa ihtiyag duyar.
Foramen ovale boyunca anormal soldan saga akim, duktal bagimli sol tarafli DKH'n1
ongoriir (75). Duktal bagimli DKH olan bebekler i¢in dogumu planlanirken bu
bebeklerin kardiyak kateterizasyon ve cerrahi servisleri olan pediatrik kalp bakim

merkezlerine yakinliklar1 ve bu merkezlere kabul edilme ihtiyaglari g6z Oniinde
bulundurulmalidir (76).

Duktal bagimli olmayan veya yenidogan miidahalesi i¢in minimum risk
tasiyan fetiisler, planlanan lokasyonda degisiklik yapilmadan giivenli bir sekilde
dogurtulabilir. Sant lezyonlar1 (yani izole ventrikiiler septal defektler, dengeli
atriyoventrikiiler kanal kusurlar1) veya hafif TOF formlar1 olan yenidoganlar
hemodinamik olarak stabil kalir ve dogumdan sonra acil olmayan, ayakta tedavi

edilen pediatrik kardiyoloji boliimii takibi ile degerlendirilebilir (76).

Kritik DKH’nin dogum Oncesi tespiti, ailelere ve saglik ekiplerine,
gerektiginde 6zel bir bakim tesisinde gerektiginde dogum da dahil olmak {izere

uygun bir bakim plan1 gelistirmelerini saglayarak onemli bilgiler saglar. Prenatal
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tani, bagka bir bakim tesisine nakledilmek i¢in kullanilan prostaglandinlerin ve

mekanik ventilasyonun kullanimini da ayn1 zamanda azaltir (77, 78).

2.1.8. Fetal Kalbin Degerlendirilmesi

Fetal ekokardiyografi, rutin obstetrik ultrason muayenesi sirasinda dogumsal
kalp hastaliklarinin biiyiik bir kismi goézden kacirildigi i¢in olduk¢a Onemlidir.
Ultrasonografik fetal taramasi genellikle 18-22. gebelik haftalarinda yapilmaktadir.
Bununla birlikte, giiniimiizde giderek daha fazla merkez, erken gebelik taramalarin
(11-14 hafta) gerceklestirmektedir. Baz1 fetal yapisal anormallikler bu asamada
saptanabilir ve dogrulanabilir (79). ilk trimesterde kromozomal anomalileri taramak
icin kullanilan ense saydamligi (NT), trikiispit kapak Doppler akimi ve duktus
venozus akimi gibi bazi belirtegcler DKH agisindan da 6nem teskil etmektedir (80).
DKH olgularinin bir kismi, ense saydamligi artist duktus venozusta atriyal
kontraksiyondan sonra ters a dalgasi ve trikiispit yetmezligin bir kombinasyonu

kullanilarak ilk trimesterde saptanabilir (81).

Standart bir fetal kalp muayenesi (Tablo 6), fetal kalbin dort odacigi ve
ventrikiiler ¢ikis yollarinin degerlendirilmesini igerir (82). Dort odacik goriiniimii,
anormal pulmoner vendz baglantilar, atriyoventrikiiler kanal defektleri,
atriyoventrikiiler kapak darlig1 veya atrezisi, Ebstein anomalisi, hipoplastik sol kalp
sendromu (HLHS) ve/veya septal defektler gibi DKH’nin saptanmasinda oldukga
onemlidir. Fakat bazi DKH, sadece dort odacik planlarinda gozden kagabilir.
Trunkus arteriyozus, ¢ift ¢ikisl sag ventrikiil, biiyiik arterlerin D-transpozisyonu (D-
TGA), Fallot tetralojisi (TOF), pulmoner stenoz, ventrikiiler septumun saglam
oldugu pulmoner atrezi ve aort stenozu gibi ¢ikis yolu ve konotrunkal anomaliler,

temelde ¢ikis yollariin goriintiilenmesi ile tespit edilebilir (83).
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Tablo 6. Fetal kalp muayenesinde dort odacik kesitlerinin incelenmesi (82)

Genel bakis ve situs

-Fetiisiin sag ve sol taraflarinin tanimlanmasi

-Mide ve kalp sol tarafta olmali

-Kalp gogiis kisminin {igte birini kaplamali

-Kalbin ¢ogunlugu sol gogiis kisminda olmali

- Kardiyak eksen (apeks) 45° £ 20° sola isaret etmeli

-Dort oda goriiniimii olmali

-Kalp ritmi diizenli olmali

-Perikardiyal efiizyon olmamali

Atriyumlar

-Iki atriyum yaklasik olarak esit biiyiikliikte olmali
-Foramen ovale flebi sol atriyumda olmali

-Atriyal septum primum mevcut olmali

- Sol atriyuma giren pulmoner venler olmal

Ventrikiiller

-Iki ventrikiil yaklasik olarak esit biiyiikliikte olmali
-Ventrikiiler duvar hipertrofisi olmamali

-Sag ventrikiil apeksinde moderatdr bant olmali

- Apeksten kruksa interventrikiiler septum biitlinliigii olmal
Atriyoventrikiiler baglanti1 ve kapaklar

-Kardiyak kruks biitiin olmali

- Iki atriyoventrikiiler kapak acilip serbestge hareket etmeli
- Yapigma yeri farkli olmali: Trikiispid kapagin interventrikiiler septuma yapisma
yeri, mitralinkine gore apekse daha yakin olmali

= e . P W TR " -

Sekil 4. Fetal kalbin degerlendirilmesi (Sezik M. 12 Adimda Fetal Kalp Muayenesi)
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2.1.9. Dogumsal Kalp Hastaliklarinda Tedavi

Dogumsal kalp hastaliklarinin tedavi protokolleri zaman iginde gelisip
degismektedir. Robert Gross, 1938 yilinda cerrahi patent arteriyel duktus
ligasyonunu gergeklestirmistir (84). Blalock-Taussig, 1944 yilinda sant teknigi
kullanarak duktal bagimli konjenital kalp defektlerinin palyasyonunu baglatmistir
(85). Kalp-akciger makinesinin 1953'te gelistirilmesi, dogrudan kalp iizerinde
caligmay1 saglamistir (86). Sentetik prostaglandin preparatlarinin 1974 yilinda
piyasaya siiriilmesi ile DKH cerrahisi oncesinde hemodinamik stabilizasyon
miimkiin hale gelmistir (87). Fontan ve Norwood islemleri de dahil olmak iizere yeni
cerrahi teknikler, tek ventrikiili olan bebeklerin asamali rekonstriiksiyonunu
saglamistir (88, 89). Kateter temelli miidahaleler 1960’11 yillarin ikinci yarisindan
itibaren balon atriyal septostomiyle baslamistir ve giiniimiizde bu miidahaleler
arasinda balon dilatasyonu, stentleme, cihaz kapatma ve transkateter kapak

implantasyonu yer almaktadir (90, 91).

Kateter yontemi, son yillarda bir¢cok kardiyovaskiiler cerrah tarafindan ASD
ve pulmoner kapak darligi gibi kalp hastaliklarii tedavi etmek icin basariyla
kullanilmaktadir. Kritik DKH olan ve Kkateter yontemi ile tamir edilemeyen
hastalarda agik kalp ameliyati tercih edilmektedir. Onarilamayacak kadar ciddi
birgok kusurla dogan bebeklerin yeni bir kalbe ihtiyac1 vardir. Bu durumlarda ayni
yas ve kan grubuna ait saglikli bir ¢ocugun kalbi kullanilarak kalp nakil ameliyatlari
da gergeklestirilebilmektedir (92).

Duktal bagimli dolasimi olan yenidoganlarda duktal a¢ikligin saglanmasinda
PGEL1 inflizyonu oldukga 6nemlidir (93). Duktal bagimli dogumsal kalp defekti olan
veya klinik siliphesi olan bebeklere, kesin tan1 veya tedavi belirlenene kadar PGEI
verilmelidir (37).

Yukarida Ozetlenen tedavilerin 6nceden planlanmasi ve ozellikle duktal
bagimli defektlerde dogumun uygun sartlarda gergeklestirilmesi acgisindan prenatal

tan1 6nem tagimaktadir.
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3. MATERYAL ve METOT

3.1. Etik Hususlar

Mevcut tez arastirmasinin ¢alisma protokolii, Silleyman Demirel Universitesi
Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulu tarafindan onaylanmistir (03.02.2021
tarih ve 50 sayili karar). Katilimcilarin tiimiinden telefon vasitasi ile sozli ve
elektronik mesajlasma programi (Whatsapp Messenger, Meta Platforms) kullanilarak
yazili onam alimmistir. Telefon goriismelerinin baslangicinda yapilandirilmis bir
standart metin (EK 1), tez sahibi arastirmaci tarafindan okunmus ve sonrasinda
arastirmaya katilim ig¢in bilgilendirilmis onam alinmistir. Hastane arsivlerinden
ulasilan telefon numarasi gibi iletisim bilgileri Kisisel Verilerin Kullanilmasi Kanunu
uyarinca etik kurul onamina istinaden sadece arastirma amacl olarak islenmis ve
hasta ¢cocuklarin ailelerine ulasmak amaci ile kullanilmis, arastirma sonrasinda (hasta
isimleri istatistiksel analizler i¢in kodlandiktan sonra) tiim iletisim verileri silinmistir.
Birincil veri sorumlusu, yardimci arastirmaci (tez sahibi) Dr. Giilten Bulucu olup
verilerin usuliine uygun olarak kisisel verilerin korunmas: ilkeleri ile uyumlu olacak
sekilde toplanip degerlendirilmesi ve anonimlestirilmesinden sorumludur. Tez
danmismam ve digerlerinin sadece anonim veriler ile ¢alismasi ve hasta isimlerine

tamamen “kor olmas1” saglanmistir.

3.2. Calisma Grubu

1 Ocak 2009 — 31 Aralik 2021 tarihleri arasinda dogan ve Siileyman Demirel
Universitesi Cocuk Saglhig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Cocuk Kardiyolojisi Bilim
Dal1 tarafindan “konjenital (dogumsal) kalp hastaligi” (DKH) tanis1 ile takip edilen
tim cocuklar, ¢alisma grubunu olusturmustur. Arastirmaya dahil olma kistaslar

sunlardan olugmaktadir:
1. Tanisi kesinlesmis dogumsal kalp hastaligina sahip olma,
2. Ailenin bilgilerin kullanimina onam vermesi,

3. Calisma formunda yer alan verilerin en az %80’ine ulasilmasi.
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Asagidaki durumlar ise diglanma kistaslarini olusturmustur:
1. Dogumsal kalp hastalig1 tanis1 kesinlesmemis olmak,
2. GQGebelik verilerinin eksik olmasi,

3. Telefon yolu ile miikerrer aramaya ragmen ulasilamama nedeni ile veri

toplanamamasi,
4. Veri igslenmesi i¢in aile onaminin alinamamast,

5. Tirkge bilmeyen ebeveyn.

3.3. Verilerin Elde Edilmesi

Prenatal donemde gebelik takipleri ve prenatal tani oranlarinin tanimlanmasi
amaci ile ¢ocuklarin verileri; ¢ocuk kardiyolojisi poliklinik defteri, hasta dosyalar1 ve
Siileyman Demirel Universitesi Arastirma ve Uygulama Hastanesi dijital dosya
sisteminden (ENLIL) elde edilmistir. Ayrica, cocuklarin velilerine hastane
sisteminden alinmasi planlanan telefon numaralarindan ulasilarak EK 1’de sunulan
“Calisma Goriisme Formu” kullanilarak yapilandirilmis formatta ek veriler
toplanmistir. Toplanan veriler, demografik 6zelliklere ek olarak c¢aligmanin amaci
dogrultusunda dogum Oncesi (antenatal) ozellikler ve takip ile ¢ocuktaki mevcut
kardiyak anomalinin antenatal donemde saptanip saptanmamis olduguna dair

bilgileri icermektedir (EK 1).

DKH tanist alan ¢ocuklarin yenidogan bilgileri, gebelik donemindeki takip
siklig1, prenatal tarama testlerinde ikili test yapilip yapilmadigi, 18-22 hafta arasinda
ayrintili sonografik fetal muayene (fetal organ taramasi) yapilip yapilmadigi,
gereklilik halinde fetal ekokardiyografi ve/veya prenatal invaziv genetik tani
testlerinin yapilip yapilmadig gibi bilgiler de dosyalardan elde edilmistir. Dogumu
dis merkezde olan veya EK 1°de yer alan sorularin cevaplarina tam olarak
ulagilamayan ¢ocuklarin, bilgilere ailenin dijital hastane bilgi sistemine kendilerine
ulagilmasi amaciyla verdigi telefon numaralarindan ulasilmistir. Hangi bilgilerin
sorgulandigi ve islenen verilerin detaylari, EK 1°de yer alan “Calisma Goriisme
Formunda” sunulmustur. Sorularin, 6nemli kismi yapilandirilmis ve hedefe yonelik

retrospektif veri toplamaya yonelik olmakla birlikte goriismenin sonunda yer alan
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acik uglu bir soru ile (eklemek istediginiz sizce dnemli bir bilgi var mi1?) ¢ocugun
hastalik durumu ve/veya gebelikteki tanisal veya diger sorunlara dair aile tarafindan

onemli oldugu diisiiniilen bilgilerin de elde edilmesi amag¢lanmustir.

Dogumsal kalp hastaligina sahip olan ¢ocugun yasi, annenin yasi, ¢ocugun
ailedeki kaginci ¢ocuk oldugu, kardeslerinde kalp hastalig1 ya da baska bir rahatsizlik
olup olmadigi, ebeveynlerinde kalp hastaligi olup olmadigi, ¢ocugun durumunun
gebelikte saptanip saptanmadigi, saptandi ise zamani, ayrintili ultrasonografi (fetal
muayene) yaptirip yaptirmadigi, yaptirdi ise yeri ve zamant, ikili tarama testi yaptirip
yaptirmadigi, yaptirdi ise risk artist ve ense kalinligi (nukal saydamlik) 6lgiim
bilgileri, gebelik takiplerinin diizenli olup olmadigi, gebelik 6ncesi donemde folik
asit destegi alip almadigi, gebelik siiresince herhangi bir sorun (komplikasyon) olup
olmadigi, dogum haftasi, dogum sekli ve dogumda yenidogan agirligi, dogum sonrasi
bebekle ilgili acil bir durum olup olmadig1 (neonatal komplikasyon), cocukta ek bir
hastalik olup olmadigi, cocugun genetik bir tani alip almadigi, cocugun kalp
ameliyat1 olup olmadig1 ve son olarak da ebeveynin eklemek istedigi 6nemli bir bilgi
olup olmadigi gibi veriler goriisme sirasinda EK 1’de yer alan forma uygun olarak

doldurulmustur.

3.4. Verilerin Degerlendirilmesi

Calisma Formunda yer alan bilgilerin islenmesini takiben, nihai DKH tanilar1
dogum sonrasi acil girisim gerektirip gerektirmemesine gore iki grupta ele alinmistir.

Bunun igin Tablo 7°de detaylari verilen bir siniflama 6n goriilmistiir (61).
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Tablo 7. Dogumsal kalp hastaliklarinin neonatal dénemde acil kardiyolojik tedavi
gerektirip gerektirmeyecegine gore siniflandirilmasi (61)

Grup 1: Anatomik onarimi miimkiin olmakla birlikte neonatal kardiyolojik tedavi
gerektirebilecek dogumsal kalp hastaliklari:

- Biiyiik arter transpozisyonu (BAT)

- Aort koarktasyonu / Aort stenozu / Kesintili arkus aorta

- Shone sendromu

- Ventrikiiler septal defektli pulmoner atrezi

- Intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi ve kritik pulmoner stenoz

- Pulmoner kapaklarin agenezisi

- Total anormal pulmoner vendz doniis

- Cift aortik ark

Grup 2: Acil yenidogan islemi gerektirmeyen ve anatomik onarim segenegi olan
dogumsal kalp hastaliklar

- Atriyoventrikiiler septal defekt

- Fallot tetralojisi

- Trunkus arteriyozus

- Aortopulmoner pencere

- Trikiispit kapak displazisi ve Ebstein anomalisi

- Biiyiik damarlarin konjenital diizeltilmis transpozisyonu
- [liml1 pulmoner stenoz

- Atriyal septal defekt

- Ventrikiiler septal defekt

- Sag ventrikiil anevrizmast

- Kalp tiimorleri

- Pulmoner arter ¢ikis anomalisi

Ik grupta, dogum sonrasinda acil tedavi ihtiyaci yiiksek DKH yer almaktadur.
Bunlarin 6nemli kismi “duktus bagimli” anomaliler olup antenatal donemde
taninmamast durumunda yenidoganda siyanoz ve benzeri morbidite artigi
beklenebilir. Ayrica, bu grupta yer alan durumlarin dogumunun, postnatal
kardiyolojik tedavi i¢cin uygun olan lgciinciil merkezlerde gerceklestirilmesi onem
tasimaktadir. Ikinci grupta yer alan anomalilerde de esasen antenatal tani 6nemli

olmakla beraber genellikle dogum sonrasi acil miidahale gerekmeyecektir.

Farkli parametreler, neonatal donemde acil kardiyolojik tedavi ihtiyaci
gruplandirmasina gore karsilastirnllmistir.  Ayrica, antenatal tan1 konulup
konulmamasi agisindan da karsilastirmalar yapilmis ve lojistik regresyon modelleri
olusturularak antenatal konulmasina etki eden bagimsiz faktorler saptanmustir. izole

ASD’nin antenatal tanisinin nispeten kisithh olmasi ve bu anomalinin neonatal veya
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cocukluk cagindaki etkilerinin 1limli olmasi nedeni ile izole ASD olgulari ¢ikarilarak

analizler tekrarlanmis ve daha saglikli sonuclara ulasilmasi hedeflenmistir.

3.5. istatistiksel Analizler

[statistiksel analizlere ge¢meden once veri giris hatasmin olmamasi ve
parametrelerin beklenen aralikta olup olmadig: ile ilgili kontroller yapildi. Siirekli
degiskenlerin tanimlayici istatistiklerin de ortalama ve standart sapma, kategorik
degiskenlerin tanimlanmasinda ise kisi sayisi (n) ve ylizde (%) degerleri verildi.
Kategorik degiskenler arasindaki iliskiler Ki kare test analizi ile incelendi. Siirekli
degiskenlerin normal dagilim gosterip gostermedigi Shapiro Wilk’s normallik testi
ile, varyans homojenligi ise Levene’s testi ile kontrol edildi. Iki diizeyli
karsilastirmalar normal dagilim goriilmeyen durumlarda Mann Whitney-U testi,

varsayimlarin saglandigi durumlarda ise T testi ile yapildi.

Iliski bulunan degiskenler ile binary (iki durumlu) lojistik regresyon yapildi.
Bagimli degisken ve bagimsiz degiskenler secildi. Bagimsiz degiskenlerden
kategorik olanlarin atamasi yapildi. Hosmer-Lemeshow uygunluk iyiligi testi, Wald
ve NagelKerke R kare degerleri incelendi. Degiskenlerin istatistiksel olarak anlamsiz
gelmesi sonucunda eleme yontemi ile modellerin son haline ulasildi. Katsayi
tahminleri ve giiven araliklar1 hesaplandi. Biitlin analizlerde anlamlilik diizeyi olarak

p<0.05 degeri kabul edildi
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4. BULGULAR

4.1. Prenatal Tan1 Oranlar:

Calismaya toplamda 205 hasta dahil edildi. Bunlardan, dogum sonrasinda

kardiyak nedenli acil miidahale (girisim) ihtiyact olan 40 (%]19,5), elektif sartlarda

girigim ihtiyaci olan ise 165 hasta (%80,5) bulunmaktaydi. Tiim grupta (n=205), 32

hastaya (%15,6) prenatal tam1 konulmustu. izole ASD tanist olanlar (n=79)

dislandiginda, kalan 126 hastanin 24’iine (%19,0) prenatal tan1 konuldugu saptandi.

Calismaya dahil edilen ¢ocuklarin %42’sinde ASD, %23’tinde VSD,
%6’s1inda pulmoner stenoz, %4’tinde Fallot tetralojisi, %4’iinde BAV, %4 {inde aort

stenozu, %4’tinde BAT bulunmaktaydi (Sekil 5).

Aort stenozu

Aort koark
Alpaca

Rabdomyom

Sag vent hipo

Diskret suba
Sag arkus aorta

Aortik kapak... BAT

Pulmoner arter-dh
Pulmoner HT
Aortik interruption

Bav

Dextrokardi _fallot Trikuspit atrezi rp s aretriozus

Pulmoner stenoz

Papvd

Asd

Sekil 5. Calismaya Dahil Edilen Dogumsal Kalp Hastaliklarinin Dagilim1

Calismaya dahil ¢ocuklardaki belli bagli DKH’larin prenatal tani oranlari ise

Tablo 8’de gosterilmistir.
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Tablo 8. Calismaya dahil edilen dogumsal kalp hastaliklarinin prenatal tani oranlari

Prenatal tam yok Prenatal tam var

n (%) n(%o)
Izole ASD 71 (89,9) 8 (10,1)
izole VSD 28 (93,3) 2 (6,7)
Pulmoner stenoz 12 (75) 4 (25)
Aort stenozu 9 (100) -
Fallot tetralojisi 9(81,8) 2 (18,2)
BAT 5 (55,6) 4 (44,4)
Aort koarktasyonu 6 (100) -
Situs anomalileri 5(83,3) 1(16,7)
AVSD 2 (100) -

ASD: Atriyal septal defekt, VSD: Ventrikiiler septal defekt, BAT: Biiyiik arter transpozisyonu,
AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt

4.2. Degiskenlere Ait Genel Bulgular

Kategorik degiskenlerin hasta sayisina gore dagilimi  Tablo 9’da

gosterilmistir.

Tablo 9. Degiskenlerin 6zellikleri

Kategoriler n (%)

Cinsiyet Kiz  92(44)9)
Erkek 111 (54,1)
Kalp ameliyati varhg: Var 71 (34,6)
Grup Acil girisim gerektirenler 40 (19,5)
Elektif girigsim gerektirenler 165 (80,5)
Prenatal tam Var 32 (15,6)
izole ASD Var 79 (38,5)
Kardes oykiisii Var 28 (13,7)
Kardeste kalp hast. Var 17 (8,3)
Ayrmtih USG Var 134 (65,4)
Ayrimtili USG yapilan yer 2. basamak 61 (29,8)
3. basamak 72 (35,1)
Tk trimester tarama testi Yapilmis 172 (83,9)
ik trimester tarama testinde risk artisi Var 36 (17,6)
NT 6l¢iimii <35mm 160 (78,0)
>3,5mm 12 (5,9)
Diizenli gebelik takibi Var 183 (89,3)
Gebelik dncesi folik asit Kullandi 59 (28,8)
Prenatal kompozit morbidite Var 82 (40,0)
Neonatal kompozit morbidite Var 99 (48,3)
Neonatal yogun bakim Var 76 (37,1)
Morarma Var 30 (14,6)
Acil sevk Var 14 (6,8)
Ek hastahik Var 60 (29,3)
Genetik hastahik Var 21 (10,2)
Akraba evliligi Var 6 (2,9)
Cogul gebelik Var 11 (5,4)

ASD: Atriyal septal defekt, NT: Nukal saydamlik, mm: Milimetre
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Hastalarin %6’sinda Down sendromu, %]1’inde tiiberoskleroz, %0,5’inde
DiGeorge sendromu, %0,5’inde glukoz-6-fosfat dehidrogenaz eksikligi, %0,5’inde
Kabuki sendromu, %0,5’inde Turner sendromu, %0,5’inde ise West sendromu

bulunmaktaydi (Sekil 6).

M Di George EDown B Glikoz DH eksikligi
m Kabuki Send. B Tuberoskleroz H Turner
B West send.

0.5%9.5°
0,5% 0,5 ,:’o

1%

Sekil 6. Eslik eden genetik hastaliklarin dagilimi

Calismada incelenen siirekli degiskenlere ait tanimlayici bilgiler ise Tablo

10’da sunulmustur.

Tablo 10. Siirekli degiskenlere ait tanimlayici bilgiler

Min.- Maks. Ort. =SS

Anne yasi (y1l) 17-42 28,80 £ 5,64
Cocuk yas1 (ay) 1-142 54,56 + 37,06
Parite 1-8 1,97 £ 1,03
Gebelik siiresi (giin) 173-294 264,52 + 18,73
Dogum agirhg (g) 800-4740 2970,15 + 666,98
Dogum agirhg persentil 1-100 41,14+ 31,27
Dogum agirhg z skor -7,3-5,02 -0,44 + 1,55
Tam zamam (giin) 77-273 148,25 +£ 50,91
Ayrimntili USG haftasi 18-24 20,79 + 1,31
ASD boyut (mm) 3-15 5,48 £2,35
VSD boyut (mm) 2-8,4 4,37 +£1,68

g: Gram, ASD: Atriyal septal defekt, VSD: Ventrikiiler septal defekt, mm: Milimetre, Min: Minimum,
Maks: Maksimum, Ort: Ortalama, SS: Standart sapma
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Hastalarin kardeglerinde bulunan hastaliklarin dagilimi Tablo 11 ve Sekil
7’de gosterilmistir. Kardeslerin 16’sinda ¢esitli kalp hastaliklar1 bulunuyor iken
3’linde epilepsi, birer kardeste ise unilateral renal agenezi, serebrovaskiiler olay,
otizm spektrum bozuklugu, nail-patella sendromu, serebral palsi ve bronsiyal astim

bulunmaktaydi.

Tablo 11. Kardeste bulunan hastalik g¢esitlerinin dagilimi

Kardeste bulunan hastahk n
Kalp hast. 16
Diger hast. 10
Nail patella cp Astim Epilepsi
sendromu

Otizm Tek bobrek

SVO

Kalp
hastahg

Sekil 7. Kardeste bulunan hastaliklarin dagilimi

SVO: Serebrovaskiiler hastalik, CP: Serebral palsi

Ebeveyn 6ykiisii tanis1 alanlara ait hastalik bilgileri Tablo 12’ gosterilmistir.

Tablo 12. Ebeveyn Oykiisii tanisi alanlara ait hastalik bilgileri

Ebeveyn oyKkii tanisi

Babada RKH
Annede pulmoner stenoz
Annede RKH, ritim bozuklugu

e =

Babada pulmoner stenoz

RKH: Romatizmal kalp hastaligi, n: Say1
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4.3. Tiim Grubun Dogum Sonrasi Acil Girisim TIhtiyacma Gore

Degerlendirilmesi

Bu bdliimde, ASD olgular1 dahil tiim hasta grubuna ait verilerin, acil ve
elektif girisim gereksinimine gore karsilastirilmasi ele alimmistir. Demografik

verilerin bu agidan karsilastirilmasi asagida Tablo 13°da verilmistir.

Tablo 13. Demografik bilgilerin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler
n (%) p
Cinsiyet Kiz 15 (37,5) 77 (47,2) 0,268
Erkek 25 (62,5) 86 (52,8)
Akraba evliligi Yok 36 (90,0) 163 (98,8) 0,014*
Var 4 (10,0) 2(1,2)
Ort. =SS

Anne yas1 (yil) 28,40 + 5,84 28,89 +£5,61 0,625
Cocuk yasi (ay) 64,48 £ 41,20 52,15 £ 35,70 0,080
Parite 1,98 £0,8 1,96 £ 1,08 0,501
Gebelik siiresi (giin) 265,78 +£21,53 264,22 + 18,05 0,201
Dogum agirh (g) 2937,0 + 525,66 2978,18 £ 698,09 0,635
Persentil 32,60 £ 26,38 4321 + 32,07 0,086
Z Skor -0,70 + 1,06 -0,37 £ 1,64 0,066

n:Sayi, g :Gram, Ort: Ortalama, SS: Standart sapma
*: p<0,05. Ki Kare testi, T testi, Mann Whitney-U testi

Cinsiyetin, anne yasinin, ¢ocuk yasinin, paritenin, gebelik siiresinin, dogum
agirhiginin, dogum agirligi persentil ve z skorunun, postpartum acil girisim ihtiyaci
olup olmamas1 agisindan anlamh etkisi (p> 0,05) saptanmadi (Tablo 13). Akraba
evliligi olanlarin 4’iinde (%10,0) acil girisime gerek duyulmusken, bunlarin 2’sinde

(%1,2) elektif girisim ihtiyacit mevcuttu (p=0,014) (Tablo 13).

Acil girisim gerektiren grupta kalp anomalisinin prenatal tanist bulunan 9
hasta, elektif girisim ihtiyact olan grupta ise 23 hasta vardi. Prenatal taninin olup
olmamasi1 ve ortalama tani konulan gebelik haftasi, acil girisim gerektirme agisindan

fark gostermemekteydi (sirastyla p=0,181, p=0,847) (Tablo 14).
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Tablo 14. Prenatal tan1 bilgilerinin gruplara gore karsilastiritlmasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler
n (%) P
Prenatal tam Yok 31 (77,5) 142 (86,1) 0,181
Var 9 (22,5) 23 (13,9)
Ort. £SS
Tani zamani (giin) 145,44 + 59,06 149,58 + 48,28 0,847

Ort: Ortalama, SS: Standart sapma
Ki kare testi, Mann Whitney-U testi

Acil girisim ihtiyact olan hastalarin, 33’tine ilk trimester tarama testi
uygulanmis ve bunlarin 6’sinda “risk artis1” saptanmisti. Elektif girisim ihtiyact olan
hastalarin ise 139’una ilk trimester tarama testi uygulanirken bunlarin da 30’unda
“risk artis1” mevcuttu. Sonografik NT oOl¢timii 3,5 mm’den kiiciik olan ve dogum
sonrasinda acil girisim gerektiren 31 hasta bulunmaktaydi. Ilk trimester tarama testi
yapilmast ve sonucu (riskli/risksiz) ile NT artisinin, gruplar arasinda anlamli fark

gostermedigi saptandi (sirastyla p=0,788, p=0,666 ve p=0,999) (Tablo 15).

Tablo 15. Ilk trimester tarama testi verilerinin gruplara gore karsilastiriimasi

Acil girisim Elektif girisim

gerektirenler gerektirenler
n (%) p

Tarama testi Hayir 7 (17,5) 26 (15,8) 0,788

Evet 33 (82,5) 139 (84,2)
Testte risk Yok 27 (81,8) 109 (78,4) 0,666

Var 6 (18,2) 30 (21,6)
NT ol¢iimii <3,5mm 31 (93,9) 129 (92,8) 0,999

>3,5 mm 2(6,1) 10 (7,2)

NT: Nukal saydamlik mm: Milimetre
Ki kare testi

Acil girisim ihtiyaci olan hastalarin 23’tine ayrintili USG uygulanirken,
bunlarin 12’si (%52,2) 2. basamakta, 11’1 ise (%47,8) 3. basamaktaydi. Ayrintili
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USG yapilmis olmasi, ayrintili USG yeri ve yapildigi gebelik haftasi gruplar arasinda
benzerdi (sirastyla p=0,244, p=0,504 ve p=0,087) (Tablo 16).

Tablo 16. Ayrintili ultrasonografi bilgilerinin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler
n (%) p
Ayrmtih USG Yok 17 (42,5) 54 (32,7) 0,244
Var 23 (57,5) 111 (67,3)
Ayrmtih USG yer  2.basamak 12 (52,2) 49 (44,5) 0,504
3.basamak 11 (47,8) 62 (55,5)
Ort. £SS
Ayrintili hafta 21,50+ 1,61 20,64 + 1,20 0,087

Ort: Ortalama, SS: Standart sapma, USG: Ultrasonografi
Ki kare testi, Mann Whitney-U testi

Beklendigi tizere, postpartum acil kardiyak girisim gercken bebeklerin

sonrasinda major cerrahi gecirme oranlar1 (p<0,001) daha yiiksekti (Tablo 17).

Tablo 17. Kalp ameliyati ihtiyacinin gruplar arasinda karsilastirilmasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler

n (%) p

Kalp ameliyat1 varhg Yok 12 (30,0) 121 (73,8) <0,001*
Var 28 (70,0) 43 (26,2)

*: p<0,05. Ki kare testi

Endeks vakanin kardesinde kalp hastaliginin bulunup bulunmamasi, endeks
vakanin acil girisim orani agisindan belirleyici géziikmemekteydi (p=0,749) (Tablo

18).

Tablo 18. Kardes Oykiisiiniin gruplar arasinda karsilastiriimasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler
n (%) P
Kardes oykiisii Yok 32 (80,0) 145 (87,9) 0,193
Var 8 (20,0) 20 (12,1)
Kardeste kalp hast. Yok 36 (90,0) 152 (92,1) 0,749
Var 4 (10,0) 13 (7,9)

Ki kare testi
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Ebeveyn oykiisii bulunup bulunmamasi da gruplar arasinda istatistiksel olarak

farklilik gostermemekteydi (Tablo 19).

Tablo 19. Ebeveyn Oykiisiiniin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim Elektif girisim

gerektirenler gerektirenler
n (%) P
Ebeveyn oyKkiisii Yok 39 (97,5) 161 (97,6) 0,999
Var 1(2,5) 4(2,4)

Ki kare testi

Gebelik takibine dair veriler ve komplikasyonlarin acil girisim ihtiyact
gerekip gerekmemesine gore karsilastirilmasi Tablo 20’de sunulmustur. Diizenli
gebelik takibi, prenatal kompozit morbidite, gebelik dncesinde folik asit kullanim1 ve

cesitli gebelik sorunlart agisindan gruplar arasinda fark saptanmadi (Tablo 20)

Tablo 20. Gebelikteki bilgilerin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim  Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler

n (%) P
Gebelik takibi Hayir 3(7,5) 19 (11,5) 0,579
Evet 37 (92,5) 146 (88,5)
Gebelik oncesi folik asit Hayir 27 (67,5) 119 (72,1) 0,562
Evet 13 (32,5) 46 (27,9)
Prenatal kompozit morbidite Yok 26 (65,0) 97 (58,8) 0,472
Var 14 (35,0) 68 (41,2)
EMR Var 5(12,2) 8 (4,8) 0,075
GDM Var 2 (5,0) 14 (8,5) 0,743
DM Var 0 (0,0) 2(1,2) 0,999
KHT Var 0 (0,0) 1(0,6) 0,999
Preeklampsi Var 1(2,5) 11 (6,7) 0,467
Kanama Var 5(12,5) 18 (10,9) 0,775
Anhidramniyoz Var 1(2,5) 5(3,0) 0,999
Oligohidramniyoz Var 1(2,5) 4(2,4) 0,999
Polihidramniyoz Var 1(2,5) 2(1,2) 0,480
IUGR Var 7 (17,5) 26 (15,8) 0,788
Tiroit hast. Var 0 (0,0) 2(1,2) 0,999

EMR: Erken membran riiptiirii, GDM: Gestasyonel diyabet, DM: Diyabetes mellitus, KHT: Kronik
hipertansiyon, [UGR: Fetal biiytime kisitliligi
Ki kare testi
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Tablo 21°de goriildigi iizere; dogum sekli, neonatal yogun bakim ihtiyaci ve
acil sevk ihtiyaci oranlar1 gruplar arasinda benzerdi. Postpartum morarma saptanan
11 hastada acil girisim ihtiyac1 gelisirken, morarma saptanan 19 hastada elektif
girisim ihtiyacit mevcuttu (p=0,01). Neonatal kompozit morbidite saptananlarda acil

girigim ihtiyaci anlamli olarak daha fazla saptandi (p=0,045) (Tablo 21).

Tablo 21. Dogum sonrasi bilgilerin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim  Elektif girisim
gerektirenler  gerektirenler

n (%) p

Dogum sekli NSVD 14 (35,0) 52 (31,5) 0,672
C/S 26 (65,0) 113 (68,5)

Neonatal kompozit morbidite Yok 15 (37,5) 91 (55,2) 0,045*
Var 25 (62,5) 74 (44,8)

Neonatal yogun bakim Yok 21 (52,5) 108 (65,5) 0,128
Var 19 (47,5) 57 (34,5)

Morarma Yok 29 (72,5) 146 (88,5) 0,010*
Var 11 (27,5) 19 (11,5)

Acil sevk Yok 35 (87,5) 156 (94,5) 0,113
Var 5(12,5) 9 (5,5)

NSVD: Normal spontan vajinal dogum C/S: Sezaryen
*: p<0,05. Ki kare testi

Acil girisim ihtiyac1 olanlarin 16’sinda (%40,0), elektif girisim ihtiyaci
olanlarin 44’iinde (%26,7) ek hastalik mevcuttu. Acil girisim ihtiyaci olanlarin
2’sinde (%5,0), elektif girisim ihtiyaci olanlarin 19’unda (%11,5) ek genetik hastalik
vardi. Ek hastalik, genetik hastalik ve cogul gebelik varligi ile gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (sirastyla p=0,096, p=0,381 ve p=0,695)
(Tablo 22).
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Tablo 22. Ek durumlarin gruplara gore karsilastiriimasi

Acil girisim Elektif girisim

gerektirenler gerektirenler
n (%) P
EK hastalik Yok 24 (60,0) 121 (73,3) 0,096
Var 16 (40,0) 44 (26,7)
Genetik hast. Yok 38 (95,0) 146 (88,5) 0,381
Var 2 (5,0) 19 (11,5)
Cogul gebelik Yok 39 (97,5) 155 (93,9) 0,695
Var 1(2,5) 10 (6,1)

Ki kare testi

Acil girisim ihtiyact olanlarda izole ASD tanist bulunmamaktaydi. Elektif
grupta ise 79 adet ASD olgusu (%47,9) mevcuttu ve bu fark istatistiksel olarak
anlamliydi (p<0,001) (Tablo 23). ASD ve VSD boyut ortalamalar1 ise gruplar
arasinda benzerdi (sirasiyla p=0,623 ve p=0,931) (Tablo 23).

Tablo 23. Atriyal septal defekt ve ventrikiiler septal defekt bilgilerinin gruplara gore

karsilastiriimasi

Acil girisim Elektif girisim

gerektirenler gerektirenler

n (%) p
izole ASD Yok 40 (100,0) 86 (52,1) <0,001*
Var - 79 (47,9)
Ort. = SS

ASD boyut (mm) 5,43 +£1,59 548 +£242 0,623
VSD boyut (mm) 4,25+ 0,96 4,38+ 1,75 0,931

Ort: Ortalama, SS: Standart sapma, ASD: Atriyal septal defekt, VSD: Ventrikiiler septal defekt, mm:
Milimetre

*: p<0,05. Ki Kkare testi, Mann Whitney-U testi

4.4. Tim Grubun Dahil Edildigi Dogum Sonrasi Acil Girisim

Ongoriilmesine Dair Lojistik Regresyon Modeli

ASD dahil tim olgularin dahil edildigi lojistik regresyon modelinin ilk
halinde acil girisim ihtiyac1 bagimli; akraba evliligi, ayrintili hafta, EMR, dogum

36



agirh@ z skoru ve izole ASD tanisi ise bagimsiz degisken olarak alindi.
Degiskenlerin istatistiksel olarak anlamsiz gelmesi sonucunda eleme yoOntemi ile
modelin son haline ulasildi. Acil girisim ihtiyac1 gerektiren grup iizerinde, akraba
evliliginin etkisini incelemek amaciyla yapilan lojistik regresyon sonrasinda, modelin
Wald degeri 64,65, Nagelkerke R kare degeri 0,050 olarak elde edildi. Akraba
evliligini sonucunda diinyaya gelen bebeklerin, acil girisim ihtiyac1 olan gruba
konulmasi istatistiksel olarak anlamli olan bir faktordii (Tablo 24). Anne ve babasi
akraba olan DKH olgularinda dogum sonrasi acil miidahale gerekme orani, akraba
olmayanlara gore diger faktorlerden bagimsiz olarak yaklasik 9 kat fazla olarak

bulundu.

Tablo 24. Dogum sonrasi acil girisimin Ongoriilmesi i¢in olusturulan lojistik
regresyon modelinin sonuglari

B S.H. Wald Olasilik Giiven Arahg:
Oram
Akraba evliligi 2,203 0,885 6,193 0,013 9,056 (1,60 - 51,35)
Sabit deger 0,693 0,866 0,641 0,423 0,500

Iki kategorili lojistik regresyon

45. Tiim Grubun Prenatal Tam1 Konulup Konulmamasi Acisindan

Degerlendirilmesi

Bu kisimda, ASD olgular1 dahil tiim hasta grubunda prenatal tan1 konulan ve
konulmayanlarin, elde edilen degiskenler acisindan karsilastirilmasina dair bulgular
sunulmustur. Hastalara ait demografik verileri, prenatal tan1 olup olmamasina goére

incelendiginde elde edilen sonuglar asagida Tablo 25°de sunulmustur.
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Tablo 25. Demografik bilgilerin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal tani1 yok Prenatal tani var

n (%) p
Cinsiyet Kiz 75 (43,9) 17 (53,1) 0,334
Erkek 96 (56,1) 15 (46,9)
Akraba evliligi Yok 169 (97,7) 30 (93,8) 0,237
Var 4(2,3) 2 (6,3)
Ort. £ SS
Anne yasi (y1l) 28,81 £ 5,68 28,70 + 5,56 0,918
Cocuk yasi (ay) 57,25+ 37,15 39,97 + 33,48 0,009*
Parite 1,92 +£ 1,05 2,19+£093 0,079
Gebelik siiresi (giin) 265,19 £ 18,26 260,91 £21,07 0,124
Dogum agirhg (g) 2986,71 £ 676,47 2880,63 + 615,39 0,084
Persentil 42,61 +30,92 33,22 +£32,44 0,091
Dogum agirhg z -0,38 + 1,48 -0,77 £ 1,84 0,065

g: Gram, Ort: Ortalama, SS: Standart sapma
*: p<0,05. Ki kare testi, T testi, Mann Whitney-U testi
Prenatal tan1 alip almama agisindan; cinsiyet, akraba evliligi, ortalama anne

yas1, parite, gebelik siiresi, dogum agirligi, dogum agirlig1 persentil ve z skoru benzer

bulundu (p>0,05) (Tablo 25).

Calisma i¢in veri toplandigi zamandaki ortalama cocuk yasi prenatal tani
olmayan grupta 57,25+37,15 iken prenatal tani olan grupta 39,97+33,48 olarak
saptandi. (p=0,009) (Tablo 25).

Prenatal tanisi olanlarin 28’ine (%87,5) birinci trimester tarama testi
uygulandig1 saptandi (Tablo 26). Bunlarin 13’iinde (%46,4) “risk artis” rapor
edilmisti. ik trimester testi yapilanlar ve yapilmayanlarda, prenatal tan1 agisindan
fark saptanmazken (p=0,793) (Tablo 26) prenatal tani alanlarda tarama testinde
“risk” ve NT artis1 saptananlarin orani (sirastyla p<0,001 ve p=0,001) daha fazlaydi
(Tablo 26).
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Tablo 26. Ilk trimester tarama testi verilerinin prenatal tam1 acisindan

karsilastirilmast
Prenatal tam Prenatal tam
yok var
n (%) p

Test yapilan Hayir 29 (16,8) 4 (12,5) 0,793

Evet 144 (83,2) 28 (87,5)
Testte risk artisi Yok 121 (84,0) 15 (53,6) <0,001*

Var 23 (16,0) 13 (46,4)
NT ol¢iimii <3,5mm 138 (95,8) 22 (78,6) 0,001*

>3,5 mm 6 (4,2) 6 (21,4)

NT: Ense saydamligi, mm: Milimetre

*: p<0,05. Ki kare testi

Prenatal tanis1 olanlarin 27’sine ayrintili USG yapildigi belirtilmisti. Bunlarin
9’u (%33,0) 2. basamakta, 18’1 (%66,7) ise 3.basamakta gerceklestirilmisti. Tablo 27
‘de goriildiigii lizere detayli sonografik muayene, prenatal tan1 konulma oranim
artirmaktaydi (p=0,014). Ayrintili fetal muayenenin, prenatal tani ihtimalini 3 katin
tizerinde artirdigi hesaplandi (Olasilik Orani: 3,33; %95 Giuiven Araligi: 1,22- 9,08)
(Sekil 8). Ayrmtili USG’nin 2. veya 3. basamakta yapilmasi veya yapildigr gebelik

haftasinin prenatal tan1 konulmasi agisindan belirleyici olmadigi goriildi (Tablo 27)

Tablo 27. Ayrintili ultrasonografi bilgilerinin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal tan1 yok Prenatal tani var

n (%) P
Ayrmtih USG Yok 66 (38,2) 5 (15,6) 0,014*
Var 107 (61,8) 27 (84,4)
Ayrintih USG yer 2.basamak 52 (49,1) 9 (33,3) 0,143
3.basamak 54 (50,9) 18 (66,7)
Ort. = SS
Ayrimtil hafta 20,64+ 1,14 21,18 £ 1,65 0,271

Ort: Ortalama, SS: Standart sapma, USG: Ultrasonografi
*: p<0,05. Ki Kkare testi, Mann Whitney-U testi
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Sekil 8. Ayrintili ultrasonografi durumunun gruplara gore karsilagtirilmasi

Kalp ameliyat1 varlig ile prenatal tani arasinda istatistiksel olarak anlamli bir

iliski goriildii (p=0,047) (Tablo 28).

Tablo 28. Kalp ameliyati varliginin prenatal taniya gore karsilagtirilmasi

Prenatal tam Prenatal tam

yok var
n (%) P
Kalp ameliyat1 varh@ Yok 118 (68,2) 16 (50,0) 0,047*
Var 55 (31,8) 16 (50,0)
*: p<0,05
Ki kare testi

Kardeste kalp hastalig1 ¢ykiisiiniin olup olmamasinin veya mevcut durumda
kardeste kalp hastaliginin olup olmamasinin, prenatal tani iizerinde istatistiksel
olarak anlamli bir etkisine rastlanmadi (sirasiyla, p=0,141 ve p=0,733) (Tablo 29).
Ebeveynlerin herhangi birinde kalp hastaligi Oykiisii ile prenatal tani arasinda da

anlaml iligki yoktu (p=0,576) (Tablo 30).
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Tablo 29. Kardes Oykiisiiniin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal tani Prenatal tani
yok var
n (%) P
Kardes oykiisii Yok 152 (87,9) 25 (78,1) 0,141
Var 21 (12,1) 7(21,9)
Kardeste kalp hast. Yok 159 (91,9) 29 (90,6) 0,733
Var 14 (8,1) 3(9,4)

Ki kare testi

Tablo 30. Ebeveyn Oykiisiiniin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal tam Prenatal tam

yok var
n (%) P
Ebeveyn oyKkiisii Yok 169 (97,7) 31 (96,9) 0,576
Var 4(2,3) 1(3,1)

Ki kare testi

Asagida yer alan Tablo 31°de gebelikte gelistigi belirtilen ¢esitli
komplikasyonlarin, prenatal tani alan ve almayan hasta gruplarinda farklilik gosterip
gostermedigine dair bulgular 6zetlenmistir. Prenatal tanisi olanlarin 27’sine (%44.,4)
diizenli gebelik takiplerine devam ettigini belirtmisti. Prenatal tanisi olmayanlarin
64’tinde (%37,0), tanis1 olanlarin ise 118’inde (%56,3) gebelik esnasinda herhangi
bir komplikasyon gelistigi bilgisi alindi1 (p=0,041) Gebelik takibi, folik asit kullanimi
ve cesitli prenatal morbidite kategorileri tek tek incelendiginde ise gruplar arasinda

fark saptanmadi (p>0,05) (Tablo 31).
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Tablo 31. Gebelikteki bilgilerin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal tamm  Prenatal tam

yok var
n (%) p

Gebelik takibi Hayir 17 (9,8) 5 (15,6) 0,351

Evet 156 (90,2) 27 (84,4)
Gebelik oncesi folik asit Hayir 119 (68,8) 27 (84,4) 0,074

Evet 54 (31,2) 5 (15,6)
Prenatal kompozit morbidite Yok 109 (63,0) 14 (43,8) 0,041*

Var 64 (37,0) 18 (56,3)
EMR Var 11 (6,4) 2 (6,3) 0,982
GDM Var 14 (8,1) 2 (6,3) 0,707
DM Var 2(1,2) 0 (0,0) 0,999
KHT Var 1(0,6) 0 (0,0) 0,999
Preeklampsi Var 11 (6,4) 1(3,1) 0,696
Kanama Var 18 (10,4) 5 (15,6) 0,369
Anhidramniyoz Var 5(2,9) 1(3,1) 0,999
Oligohidramniyoz Var 4 (2,3) 1(3,1) 0,576
Polihidramniyoz Var 1 (0,6) 2 (6,3) 0,064
IUGR Var 28 (16,2) 5 (15,6) 0,937
Tiroit hast. Var 2(1,2) 0 (0,0) 0,999

EMR: Erken membran riiptiirii, GDM: Gestasyonel diyabet, DM: Diyabetes mellitus, KHT: Kronik
hipertansiyon, [IUGR: Fetal biiylime kisitlilig1

*: p<0,05. Ki Kkare testi

Prenatal tan1 acisindan postpartum verilerin karsilastirilmas: da Tablo 32°de
Ozetlenmistir. Prenatal tanisi olanlarin 11°1 (%34,4) NSVD dogum, 21’1 (%65,6)
abdominal dogum yapmisti. Dogum sekli ile prenatal tan1 arasinda anlamli farklilik
yoktu (p=0,774) (Tablo 32). Neonatal kompozit morbiditesi olanlarin 74’{iniin
(%42,8) prenatal tanist yokken, 25’inin (%78,1) prenatal tanist vardi. Neonatal
yogun bakim ihtiyaci olanlarin 57’sine (%32,9) prenatal tan1 konulmamisken, 19’una

(%59,4) prenatal tan1 konulmustu.

Prenatal tanist olanlarin 6’sinda (%18,8) acil sevk ihtiyact mevcuttu.
Neonatal kompozit morbidite, neonatal yogun bakim ihtiyaci, acil sevk ihtiyaci ile
prenatal tani1 arasinda istatistiksel olarak anlamli iligkiler mevcuttu (sirasiyla,

p<0,001, p=0,009 ve p=0,004) (Tablo 32).
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Tablo 32. Gebelik sonrasi bilgilerin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal Prenatal tani
tam yok var
n (%) p
Dogum sekli NSVD 55 (31,8) 11 (34,4) 0,774
C/S 118 (68,2) 21 (65,6)
Neonatal kompozit morbidite Yok 99 (57,2) 7(21,9) <0,001*
Var 74 (42,8) 25 (78,1)
Neonatal yogun bakim Var  57(32,9) 19 (59,4) 0,009*
Morarma Var  23(13,3) 7(21,9) 0,207
Acil sevk Var 8 (4,6) 6 (18,8) 0,004*

NSVD: Normal spontan vajinal dogum, C/S: Sezaryen
*: p<0,05. Ki kare testi

Prenatal tanisi olmayanlarin 12’sinde (%6,9), prenatal tanisi olanlarin ise
9’unda (%28,1) ek genetik hastalik 0ykiisii mevcuttu ve bu fark istatistiksel olarak
anlamliyd: (p<0,001) (Tablo 33).

Tablo 33. Hastalik bilgilerin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal tam Prenatal tam
yok var
n (%) p

EK hastalik Yok 123 (71,1) 22 (68,8) 0,789

Var 50 (28,9) 10 (31,3)
Genetik hast. Yok 161 (93,1) 23 (71,9) <0,001*

Var 12 (6,9) 9(28,1)
Cogul gebelik Yok 162 (93,6) 32 (100,0) 0,220

Var 11 (6,4) 0(0,0)

*: p<0,05. Ki kare testi

Izole ASD, ASD ve VSD boyutlar1 ile prenatal tani varhigi arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir iligki saptanmadi (Tablo 34).
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Tablo 34. Atriyal septal defekt ve ventrikiiler septal defekt bilgilerinin prenatal
taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal tam Prenatal tam

yok var
n (%) p
Izole ASD Yok 102 (59,0) 24 (75,0) 0,087
Var 71 (41,0) 8 (25,0)
Ort. £SS
ASD boyut (mm) 5,56 +2,48 5,05+ 1,54 0,748
VSD boyut (mm) 4,30 + 1,62 4,65 +2,02 0,678

Ort.: Ortalama, SS: Standart sapma, ASD: Atriyal septal defekt, VSD: Ventrikiiler septal defekt, mm:
Milimetre
Ki kare testi, Mann Whitney-U testi

4.6. Tiim Grubun Dahil Edildigi Prenatal Taninin Ongériilmesine Dair

Lojistik Regresyon Modeli

ASD dahil tim olgularin dahil edildigi modelin ilk halinde prenatal tam
varligi bagiml, ikili test riski, NT artis1, prenatal kompozit morbidite ve genetik
hastaliklarin bulunmasi bagimsiz degiskenler olarak alindi. Bazi degiskenlerin
istatistiksel olarak anlamsiz ¢ikmasi sonucunda eleme yontemi ile model son halini
aldi. Prenatal tan1 iizerinde, ikili test riski, NT artis1, prenatal kompozit morbidite ve
genetik hastaligin etkisini incelemek amaciyla yapilan lojistik regresyon sonrasinda,
modelin Wald degeri 62,87, Nagelkerke R kare degeri 0,210 olarak elde edildi. Ek
genetik hastalik varligi, prenatal tan1 konulmasinda istatistiksel olarak anlamli olan
tek faktordii (Tablo 35). Ek genetik hastalik varligi durumunda, prenatal tani

konulma ihtimalinin diger etmenlerden bagimsiz olarak 3,75 kat arttig1 saptandi.

Tablo 35. Prenatal tani i¢in lojistik regresyon model tablosu

B SH Wald 0 Olasihik Giiven

oran Arahg
Tarama testi risk artisi 1,038 0,55 3,57 0,059 2,83 0,96-8,30
NT artisi 0544 088 038 0537 172  031-9.68
Prenatal kompozit 0,002 047 367 0055 246 098620
morbidite
Genetik hastalik 1323 061 472 0030 375 114-12.38
Sabit deger 2 655 0,39 47,60 <0,001* 0,07

NT: Nukal saydamlik. Tki kategorili lojistik regresyon
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4.7. izole Atriyal Septal Defekt Disindaki Olgularin Dogum Sonrasi Acil

Girisim Thtiyacina Gére Degerlendirilmesi

Takip eden boliimlerde, antenatal tanisindaki zorluklar ve nispeten sik
goriilen 1liml1 bir anomali olmasi nedeni ile izole ASD olgular1 dislanarak kalan 126

DKH olgusu ile 6nceki karsilastirmalarin tekrarina dair bulgular sunulmustur.

ASD olgular1 dislanarak acil ve elektif girisim ihtiyact olanlar
karsilastirildiginda cinsiyet, akraba evliligi, anne yasi, parite, gebelik siiresi ve
ortalama dogum agirlig1 gruplar arasinda benzerdi (Tablo 36). Acil girisim ihtiyaci
olan gruptaki ¢ocuklarin veri toplama esnasindaki ortalama yasi 64,48+41,20 ay,
elektif gruptakilerin ise 48,83+35,88 ay olarak elde edildi. Ortalama ¢ocuk yasinin
elektif grupta istatistiksel olarak anlamli olarak daha diisiik oldugu saptandi
(p=0,045) (Tablo 36).

Tablo 36. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastali§1 olanlarin
demografik bilgilerinin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim Elektif girisim

gerektirenler gerektirenler
n (%) P
Cinsiyet Kiz 15 (37,5) 35 (41,7) 0,658
Erkek 25 (62,5) 49 (58,3)
Akraba evliligi Yok 36 (90,0) 84 (97,7) 0,080
Var 4 (10,0) 2(2,3)
Ort. = SS
Anne yasi (y1l) 28,40 £5,84 29,28 £ 6,02 0,443
Cocuk yasi (ay) 64,48 +£ 41,20 48,83 + 35,88 0,045*
Parite 1,98 £ 0,80 1,92 +£ 1,08 0,364
Gebelik siiresi (giin) 265,78 £ 21,53 265,45 £ 16,15 0,319
Dogum agirhg (g) 2937,0 £ 525,66 3045,99 + 673,30 0,173
Dogum agirhg persentili 32,60+ 26,38 46,58 + 32,53 0,028*
Dogum agirhg1 Z skor -0,70 = 1,06 -0,30 £ 1,63 0,022*

Ort: Ortalama, SS: Standart sapma, g: Gram
*: p<0,05i Ki kare testi, T testi, Mann Whitney-U testi

Acil girisim ihtiyact olan gruptaki ortalama dogum agirligi persentili

32,60+26,38, elektif gruptaki ise 46,58+32,53 idi. Ortalama dogum agirlig
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persentilinin ve z skorunun elektif grupta anlamli olarak yiiksek oldugu (sirasiyla

p=0,028 ve p=0,022) saptandi (Tablo ... ve Sekil 9).
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Sekil 9. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarin dogum
agirlig persentili agisindan gruplarin karsilastirilmast

Prenatal tan1 olup olmamasi ve ortalama tani zamani acil ve elektif miidahale

gerektirme acisindan birbiri ile benzerdi (sirastyla p=0,501 ve p=0,877) (Tablo 37).

Tablo 37. Izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarin
prenatal tani bilgilerinin gruplara gore karsilagtirilmasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler
n (%) P
Prenatal tani Yok 31 (77,5) 71 (82,6) 0,501
Var 9 (22,5) 15 (17,4)
Ort. £SS
Tam zamam (giin) 145,44 + 59,06 139,00 + 40,25 0,877

Ort: Ortalama, SS: Standart sapma
Ki kare testi, Mann Whitney-U testi
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Birinci trimester tarama testi yapilmasi, testin risk grubunda olmasi veya NT
artis1 acil ve elektif miidahale gerektiren olgularda farklilik géstermemekteydi (Tablo
38).

Tablo 38. Izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarm ilk
trimester tarama testi bilgilerinin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim  Elektif girisim
gerektirenler  gerektirenler

n (%) P
IIk trimester tarama testi Hayir 7 (17,5) 15 (17,4) 0,994
Evet  33(82,5) 71 (82,6)
Test riski Yok 27 (81,8) 52 (73,2) 0,341
Var 6 (18,2) 19 (26,8)
NT ol¢iimii <3,5mm 31 (93,9) 62 (87,3) 0,496
>3,5 mm 2(6,1) 9 (12,7)

NT: Nukal saydamlik, mm: Milimetre
Ki Kkare testi

Ayrintili USG yapilip yapilmamasi, USG yeri ve yapildigi gebelik haftasi da
gruplar arasinda benzer bulundu (sirastyla p=0,137, p=0,754 ve p=0,078) (Tablo 39).

Tablo 39. Izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalifi olanlarin
ayrintili ultrasonografi bilgilerinin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler
n (%) P
Ayrmtih USG Yok 17 (42,5) 25 (29,1) 0,137
Var 23 (57,5) 61 (70,9)
Ayrmtih USG yer 2.basamak 12 (52,2) 29 (48,3) 0,754
3.basamak 11 (47,8) 31 (51,7)
Ort. £SS
gg;ﬁ{(‘l;zfil 21,50 = 1,61 20,63+148 0,078

Ort: Ortalama, SS: Standart sapma, USG: Ultrasonografi
Ki kare testi, Mann Whitney-U testi
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ASD disindaki olgularda kalp ameliyati ihtiyaci postpartum acil miidahale
gereksinimi olanlarda daha yiliksek bulundu (p<0,001) (Tablo 40). Endeks vakanin
kardes veya kardesleri (Tablo 41) ile ebeveynlerine dair (Tablo 42) oykii agisindan

ise gruplar arasinda fark saptanmadi

Tablo 40. Izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarda kalp
ameliyat1 varliginin gruplara gore karsilastirilmast

Acil girisim Elektif girisim

gerektirenler gerektirenler
n (%) P
Kalp ameliyati varhg Yok 12 (30,0) 56 (65,1) <0,001*
Var 28 (70,0) 30 (34,9)

*: p<0,05. Ki Kkare testi

Tablo 41. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarda
kardes Oykiisiiniin gruplara gore karsilastiriimasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler

n (%) P
Kardes oyKkiisii Yok 32 (80,0) 75 (87,2) 0,292
Var 8 (20,0) 11 (12,8)
Kardeste kalp hast. Yok 36 (90,0) 80 (93,0) 0,724
Var 4 (10,0) 6 (7,0)

Ki kare testi

Tablo 42. izole atriyal septal defekt digindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarda
ebeveyn Oykiisilinlin gruplara gore karsilastiriimasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler
n (%) P
Ebeveyn oyKkiisii Yok 39 (97,5) 85 (98,8) 0,536
Var 1(2,5) 1(1,2)

Ki kare testi
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Gebelik takibi ve gebelikteki komplikasyonlar agisindan ASD disindaki
vakalarin acil veya elektif miidahale gruplarinin karsilagtirilmasi Tablo 43’°de
verilmistir. Karsilastirllan higbir parametre agisindan gruplar arasinda fark

saptanmadi (Tablo 43)

Tablo 43. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarin
gebelik bilgilerinin gruplar arasinda karsilastirilmast

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler  gerektirenler

n (%) P
Rutin gebelik takibi Hayir 3(7,5) 9 (10,5) 0,751
Evet 37 (92,5) 77 (89,5)
Gebelik oncesi folik asit Hayir 27 (67,5) 64 (74,4) 0,420
Evet 13 (32,5) 22 (25,6)
Prenatal kompozit Yok 26 (65,0) 52 (60,5) 0,626
morbidite Var 14 (35,0) 34 (39,5)
EMR Var 5(12,5) 4 (4,7) 0,141
GDM Var 2 (5,0) 7(8,2) 0,717
DM Var 0 (0,0) 1(1,2) 0,999
KHT Var 0 (0,0) 0 (0,0) -
Preeklampsi Var 1(2,5) 5(5,8) 0,664
Kanama Var 5(12,5) 8(9,3) 0,549
Anhidramniyoz Var 1(2,5) 0 (0,0) 0,317
Oligohidramniyoz Var 1(2,5) 3(3,5) 0,999
Polihidramniyoz Var 1(2,5) 1(1,2) 0,536
IUGR Var 7 (17,5) 13 (15,1) 0,733
Tiroit hast. Var 0 (0,0) 1(1,2) 0,999

EMR: Erken membran riiptiirii, GDM: Gestasyonel diyabet, DM: Diyabetes mellitus, KHT: Kronik
hipertansiyon, IUGR: Fetal bityiime kisitlilig1

Ki kare testi

Neonatal sonuglarin karsilastirilmasi ise Tablo 44’de 6zetlenmistir. Dogum
sekli, neonatal kompozit morbidite, neonatal yogun bakim ihtiyaci, acil sevk ihtiyaci
acisindan gruplar arasinda anlamli farklar saptanmadi. Acil girisim ihtiyact olan
gruptaki bebeklerin 11’inde (%27,5), elektif gruptaki bebeklerin ise 11’inde (%12,8)
dogum sonrast morarma oldugu belirtilmisti (p=0,043) (Tablo 44).

49



Tablo 44. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarin
gebelik sonrasindaki bilgilerinin gruplara gore karsilastiriimasi

Acil girisim  Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler

n (%) P
Dogum sekli NSVD 14 (35,0) 26 (30,2) 0,593
CIS 26 (65,0) 60 (69,8)
Neonatal kompozit Yok 15 (37,5) 42 (48,8) 0,234
morbidite Var  25(62,5) 44 (51,2)
Neonatal yogun bakim Yok 21 (52,5) 50 (58,1) 0,552
ihtiyaci
Var 19 (47,5) 36 (41,9)
Dogum sonrasi morarma Yok 29 (72,5) 75 (87,2) 0,043*
Var 11 (27,5) 11 (12,8)
Acil sevk gerekliligi Yok 35 (87,5) 79 (91,9) 0,438
Var 5(12,5) 7(8,1)
NSVD: Normal spontan vajinal dogum, C/S: Sezaryen
Ki kare testi

Ek hastalik, genetik hastalik ve ¢ogul gebelik acisindan da gruplar arasinda
istatistiksel olarak anlamli farklar g6zlenmedi (sirasiyla p=0,669, p=0,09 ve p=0,999)
(Tablo 45).

Tablo 45. Izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarin
hastalik bilgilerinin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler
n (%) p
Ek hastahk Yok 24 (60,0) 55 (64,0) 0,669
Var 16 (40,0) 31 (36,0)
Genetik hast. Yok 38 (95,0) 71 (82,6) 0,090
Var 2 (5,0) 15 (17,4)
Cogul gebelik Yok 39 (97,5) 83 (96,5) 0,999
Var 1(2,5) 3(3,5)

Ki kare testi
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Ortalama ASD ve VSD boyutunun gruplar arasinda karsilagtirmalarinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark mevcut degildi (Tablo 46).

Tablo 46. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarin ASD
ve VSD boyutlarinin gruplara gore karsilastirilmasi

Acil girisim Elektif girisim
gerektirenler gerektirenler
Ort. =SS p
ASD boyut (mm) 5,43+ 1,59 4,48 + 1,70 0,288
VSD Boyut (mm) 4,25+ 0,96 438+1,75 0,913

SS: Standart sapma, mm: Milimetre, ASD: Atriyal septal defekt, VSD: Ventrikiiler septal defekt
Mann Whitney-U testi

4.8. izole Atriyal Septal Defekt Disindaki Olgularin Prenatal Tam

Konulup Konulmamasi Ac¢isindan Degerlendirilmesi

Bu baslik altinda izole ASD disindaki DKH olgularinda prenatal tani alan ve
almayanlar karsilastirilmistir. izole ASD disindaki DKH olanlarda demografik
bulgularin prenatal tan1 agisindan karsilastirilmasi Tablo 47°de verilmistir. Cinsiyet,
akraba evliligi, ortalama anne yasi, parite, dogum agirligi, dogum agirligr persentili
ile z skoru gruplar arasinda benzerdi (Tablo 47). Prenatal tanisi olmayanlarda veri
toplama esnasinda ortalama cocuk yast 58,81£39,10 iken tanis1 olanlarda
32,46+25,03 olarak hesaplandi (p=0,001). Prenatal tanisi olmayanlarda ortalama
gebelik stiresi 267,06+16,63 giin, olanlarda ise 259,17+£21,97 giin olarak bulundu
(p=0,017).
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Tablo 47. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarin
demografik bilgilerinin prenatal taniya gore karsilagtirilmasi

Prenatal tan1 yok Prenatal tam var

n (%) p
Cinsiyet Kiz 38 (38,0) 12 (50,0) 0,282
Erkek 62 (62,0) 12 (50,0)
Akraba evliligi Yok 98 (96,1) 22 (91,7) 0,321
Var 4 (3,9) 2(8,3)
Ort. £SS
Anne yasi (y1l) 29,01 +£ 6,01 28,96 + 5,83 0,971
Cocuk yasi (ay) 58,81 +£39,10 32,46 £ 25,03 0,001*
Parite 1,87 +£0,98 2,21 +1,02 0,108
Gebelik siiresi (giin) 267,06 + 16,63 259,17+21,97 0,017*
Dogum agirhg (g) 3029,17 £ 620,52  2935,83+34,47 0,175
Dogum agirhg: persentili 42,75 + 30,65 39,58 £ 34,47 0,602
Dogum agirhig: Z Skoru -0,39+1,35 -0,52 + 1,99 0,512

Ort: Ortalama, SS: Standart sapma, g: Gram,
*: p<0,05. Ki kare testi, T testi, Mann Whitney-U testi

Prenatal tanis1 olmayanlarin %78,4’line ilk trimester tarama testi uygulandigi
ve %16,3’iinde (n=13) “risk artis1” rapor edildigi saptandi. Prenatal tan1 alanlarin ise
timiine (100%) ilk trimester tarama testi uygulanmisti. Bunlarin da %50’sibde
(n=12) “risk artis1” mevcuttu. NT Olgtimleri 3,5 mm altinda olanlarin 5’ine (%6,3)
prenatal tani konulmamisken, 3,5 mm istiindeki NT o6lgiimlerinin 6’s1 (%25,0)
antenatal dénemde tam1 almisti. Ilk trimester test yapilma (p=0,007), testte “riskli”
sonug rapor edilme (p=0,001) ve NT artis1 saptanma oranlar1 (p=0,017) prenatal tan1
alan grupta anlamli olarak daha yiiksekti (Tablo 48 ve Sekil 10).

Tablo 48. Izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarim ilk
trimester tarama testi bilgilerinin prenatal tantya gore karsilastirilmasi

Prenatal tanm1 yok Prenatal tan var

n (%) P
Ilk trimester tarama testi ~ Hayir 22 (21,6) 0(0,0) 0,007*
Evet 80 (78,4) 24 (100,0)
Testte risk artisi Yok 67 (83,8) 12 (50,0) 0,001*
Var 13 (16,3) 12 (50,0)
NT degeri <35mm  75(93,8) 18 (750)  0,017*
>3,5 mm 5(6,3) 6 (25,0)

NT: Nukal saydamlik, mm: Milimetre
*: p<0,05. Ki Kkare testi
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Sekil 10. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarda ilk
trimester ense saydamlig artiginin prenatal taniya gore degerlendirilmesi

Prenatal tanist olanlarin 22’sine (%91,7) ayrintilt USG yapildig1 ve bunlarin
6’smin (%27,3) 2. basamakta, 16’smin ise (%72,7) 3. basamakta gerceklestirildigi
saptandi. Ayrintili sonografik fetal muayenenin yapilmig olmasi ve bunun 3.
basamak merkezde gergeklestirilmis olmasi, ASD disindaki DKH olgularina prenatal
tan1 konulma ihtimalini anlamli olarak yiikseltmekteydi (sirasiyla, p=0,003 ve
p=0,015) (Tablo 49). ikinci trimesterde ayrmtili USG yapilmasinin prenatal tani
oranin1 7 katin iizerinde artirdigi saptandi (Olasilik Orani: 7,10 ve %95 Giiven
Araligi: 1,58-31,84). Detayli fetal muayenenin gerceklestirildigi ortalama gebelik
haftasi ise gruplar arasinda benzer bulundu (p=0,316) (Tablo 49).

Tablo 49. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarin
ayrintili ultrasonografi bilgilerinin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal tan1 yok  Prenatal tam var

n (%) P
Ayrintih USG Yok 40 (39,2) 2(8,3) 0,003*
Var 62 (60,8) 22 (91,7)
USG yeri 2.basamak 35 (57,4) 6 (27,3) 0,015*
3.basamak 26 (42,6) 16 (72,7)
Ort. £SS
USG haftas: 20,66 + 1,40 21,20+ 1,74 0,316

Ort: Ortalama, SS: Standart sapma, USG: Ultrasonografi
*: p<0,05. Ki Kkare testi, Mann Whitney-U testi
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Kardes Oykiisii, kardeste kalp hastaligi ve ebeveyn Oykiisii ile prenatal tani
arasinda istatistiksel olarak anlamli iliski bulunmadi (sirasiyla p=0,131, p=0,936 ve

p=0,999, Tablo 50).

Tablo 50. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarin
kardes ve ebeveyn Oykiisii bilgilerinin prenatal taniya gore karsilastiriimasi

Prenatal tam Prenatal tam
yok var
n (%) P

Kardes oykiisii Yok 89 (87,3) 18 (75,0) 0,131

Var 13 (12,7) 6 (25,0)
Kardeste kalp hast. Yok 94 (92,2) 22 (91,7) 0,936

Var 8 (7,8) 2(8,3)
Ebeveyn oyKkiisii Yok 100 (98,0) 24 (100,0) 0,999

Var 2 (2,0) -

Ki kare testi

Tablo 51°de ASD disindaki vakalarda morbidite dahil gebelik verilerinin
prenatal tan1 konulan ve konulmayan gruplarda karsilastirilmasi verilmistir. Rutin
gebelik takiplerine devam etme, gebelik Oncesinde folik asit kullanimi ve
polihidramniyoz digindaki morbidite kategorileri agisindan (EMR, GDM, DM, KHT,
preeklampsi, kanama, anhidramniyoz, oligohidramniyoz, IUGR, tiroit hastalig1)
gruplar arasinda fark saptanmadi (Tablo 51). Polihidramniyoz ise prenatal tam

alanlarda anlamli oranda (p=0,035) daha sikt1 (Sekil 11)

Maternal morbidite kategorileri bir arada ‘“prenatal kompozit morbidite”
olarak ele alindiginda (en az bir veya daha fazla gebelik komplikasyonu olanlar);
prenatal tani alanlarin %62,5’inde, almayanlarin ise %32,4’linde kompozit morbidite

mevcuttu (p=0,006) (Tablo 51).
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Tablo 51. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarin

gebelikteki bilgilerinin prenatal taniya gore karsilastirilmast

Prenatal tan1 yok Prenatal tani var

n (%) p
Gebelik takibi Hayir 11 (10,8) 1(4,2) 0,460
Evet 91 (89,2) 23 (95,8)
Gebelik oncesi folik asit Hayir 72 (70,6) 19 (79,2) 0,399
Evet 30 (29,4) 5 (20,8)
. - Yok 69 (67,6) 9 (37,5) 0,006*
Prenatal kompozit morbidite \Var 33 (32,4) 15 (62.5)
EMR Var 7 (6,9) 2(8,3) 0,680
GDM Var 8(7,9) 1(4,2) 0,999
DM Var 1(1,0) - 0,999
KHT Var - - -
Preeklampsi Var 5(4,9) 1(4,2) 0,999
Kanama Var 9 (8,8) 4 (16,7) 0,270
Anhidramniyoz Var 1(1,0) - 0,999
Oligohidramniyoz Var 3(2,9) 1(4,2) 0,575
Polihidramniyoz Var - 2 (8,3) 0,035*
IUGR Var 17 (16,7) 3(12,5) 0,763
Tiroit hast. Var 1(1,0) - 0,999

EMR: Erken membran riiptiirii, GDM: Gestasyonel diyabet, DM: Diyabetes mellitus, KHT: Kronik
hipertansiyon, [IUGR: Fetal biiytime kisitlilig

*: p<0,05. Ki kare testi
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Sekil 11. izole atriyal septal defekt digindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarin
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Tablo 52°de ASD disindaki vakalarda neonatal sonuglarin prenatal tani
konulan ve konulmayan gruplarda karsilastirilmasi verilmistir. Dogum sekli, dogum
sonrasi bebekte morarma Oykiisii ve kardiyak nedenli acil sevk ihtiyaci oranlari
gruplar arasinda benzerdi (sirasiyla p=0,763, p=0,629 ve p=0,051) (Tablo 52).
Neonatal morbidite kategorileri bir arada “prenatal kompozit morbidite” olarak ele
alindiginda (yenidoganda en az bir veya daha fazla komplikasyon olan); prenatal tani
alanlarin %83,3’linde, almayanlarin ise %48’inde kompozit morbidite mevcuttu
(p=0,003). Benzer sekilde, neonatal yogun bakim gereksinimi de prenatal tani

alanlarda daha yiiksekti (p=0,012) (Tablo 52).

Tablo 52. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarin

neonatal sonuglarinin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

Prenatal tam Prenatal tam

yok var
n (%) P

Dogum sekli NSVD 33(32,4) 7 (29,2) 0,763
CIS 69 (67,6) 17 (70,8)

. . Yok 53 (52,0) 4 (16,7) 0,003*
Neonatal kompozit morbidite Var 49 (48,0) 20 (83.3)

Neonatal yogum bakim Yok 63 (61,8) 8 (33,3) 0,012*
Var 39 (38,2) 16 (66,7)

Morarma Yok 85 (83,3) 19 (79,2) 0,629
Var 17 (16,7) 5 (20,8)

Acil sevk Yok 95 (93,1) 19 (79,2) 0,051
Var 7(6,9) 5 (20,8)

NSVD: Normal spontan vajinal dogum, C/S: Sezaryen
*: p<0,05 Ki kare testi

Tablo 53°de de goriildiigii iizere, endeks vakada ek hastalik ve cogul gebelik
ile prenatal tan1 arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iligki saptanmazken (sirasiyla
p=0,655 ve p=0,999) eslik eden ek genetik hastalik varlig1 ayr1 bir kategori olarak ele
alindiginda, prenatal tani oraninda artis ile iligkili bulundu (p=0,002). Genetik
hastaligi olanlarin 9’unun (%8,8) prenatal tanisi bulunmuyorken, 8’inin (%33,3)

prenatal tanisi vardi. (Tablo 53 ve Sekil 12).
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Tablo 53. izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastaligi olanlarin
hastalik bilgilerinin prenatal tantya gore karsilagtirilmasi

Prenatal tam Prenatal tam
yok var
n (%) p

EK hastahik Yok 63 (61,8) 16 (66,7) 0,655

Var 39 (38,2) 8 (33,3)
Genetik hast. Yok 93 (91,2) 16 (66,7) 0,002*

Var 9 (8,8) 8 (33,3)
Cogul gebelik Yok 98 (96,1) 24 (100,0) 0,999

Var 4 (3,9) 0(0,0)

*: p<0,05. Ki Kkare testi
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Sekil 12. Izole atriyal septal defekt disindaki dogumsal kalp hastalig1 olanlarda ek
genetik hastalik varliginin prenatal taniya gore karsilastirilmasi

4.9. lizole Atriyal Septal Disindaki Olgularda Prenatal Tammn

Ongoriilmesine Dair Lojistik Regresyon Modeli

Izole ASD’si olmayanlarda prenatal tan1 varligi bagimli; ilk trimester tarama
testi yapilip yapilmamis olmasi, ilk trimester tarama testinde “risk artis1” saptanip
saptanmamis olmasi, NT Ol¢limlerinin 3,5 mm altinda ve {istiinde 6l¢iilmiis olmast,
ayrintili USG yapilip yapilmamis olmasi, ayrintili USG yerinin ikinci veya {igiincii

basamak merkez olmasi, endeks vakada ek genetik hastalik olup olmamasi ve
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prenatal kompozit morbidite gelisip gelismemis olmasi ise bagimsiz degiskenler
olarak alindi. Bu sekilde kurulan lojistik regresyon modelinde, baz1 degiskenlerin
istatistiksel olarak anlamsiz bulunmasi sonucunda eleme yontemiyle elde edilen son
model Tablo 54’de verilmistir. Prenatal tani tizerinde, prenatal kompozit morbidite
ve ilk trimester tarama testi riskinin etkisini incelemek amaciyla olusturulan bu son
lojistik regresyonda modelin Wald degeri 26,761, Nagelkerke R kare degeri 0,241
olarak elde edildi. Prenatal kompozit morbidite ve ilk trimester tarama testinin
“riskli” saptanmasi, prenatal tan1 konulmasinda istatistiksel olarak anlamli olan iki
faktordii. Prenatal donemde herhangi bir komplikasyon gelismis olmasi (prenatal
kompozit morbidite), ASD disindaki fetal kalp anomalilerine tani konulmasi
ihtimalini yaklasik 4 kat (Olasilik Orani:4,04 ve %95 Giiven Araligi: 1,46-11,21)
artirmaktaydi. Benzer sekilde, ilk trimester tarama testinde risk artis1 saptanan
gebeliklerde de ileri gebelik haftalarinda DKH tanisi konulma ihtimali 5 katin
tizerinde (Olasilik Oran1:5,35 ve %95 Giiven Araligi:1,86-15,38) artmaktaydi (Tablo
54).

Tablo 54. Izole atriyal septal defekti olgular1 dislandiginda prenatal tani igin lojistik
regresyon model tablosu

Olasihik Giiven

B S-H. Wald Oram Arahigi

Prenatal kompozit
morbidite

fIk trimester tarama
testinde risk artisi

Sabit deger -2,37 0,44 28,58 0,093

1,40 052 7,179 0,007 4,04 1,46-11,21

168 054 9665 0,002 535 1,86-15,38

iki kategorili lojistik regresyon
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5. TARTISMA

Calismamiza 2009-2021 yillar1 arasinda dogan toplam 205 DKH olan hasta
alinmis olup bunlarin sadece yaklasik %15’ine prenatal tan1 konuldugu saptanmistir.
Bu hastalarin da yaklasik %20’si acil girisim gerektirmistir. ASD tanisini koymanin
prenatal zorlugu ve ASD hastalarinin prognozunun nispeten 1limli seyretmesi
nedeniyle bu hastalar dislanarak analiz tekrar edilmistir. Izole ASD disindaki DKH
olan 126 hasta arasinda prenatal tanmi alanlarin orami ise bir miktar artis ile %19
olarak bulunmustur. Literatiirde bu oran oldukca degiskenlik gostermektedir. iki bin
on dokuz yilinda Tutunji ve arkadaslar1 tarafindan yapilan 2011-2015 yillan
arasindaki hastalarin alindig1 retrospektif ¢alismada prenatal tan1 oran1 %19,6 olarak
tespit edilmistir (94). Quantermain ve ark. 2006-2012 yillar1 arasinda kalp ameliyati
olan 31.374 hastay1 tarayarak bu oran1 %34 olarak bulmuslardir (95). Bati Avrupa
tilkelerinde tespit oran1 %19-48 arasinda degismektedir (96).

Ulkeler arasindaki bu farkliliklar, saglik hizmetlerine esit olmayan erisim ve
dogum Oncesi tarama organizasyonu politikalarindaki farkliliklardan kaynaklanabilir.
Prenatal DKH saptanmasinin etkilenen fetiislerin istemli tibbi sonlandirma
oranlarinin  %50’lere kadar artmasina neden oldugu belirtilmektedir (97).
Caligmamiza katilan hastalarin tamami orta ve uzun dénemde hayatta olup prenatal
tan1 alip termine edilen fetiisler, perinatal ve neonatal kayiplar, ameliyat sonrasi
komplikasyonlara bagli kayiplar mevcut c¢alismanin digindadir. Ayni zamanda,
calisma grubumuzdaki yiliksek ASD orani nispeten diisiik bir kombine ek anomali
birlikteligi ile iligkili olabileceginden prenatal tespitte gecikmeye yol agmis olabilir.
Bu husular, ¢alismamiz sonucunda ortaya c¢ikan prenatal donemdeki diisiik tani

oranlarini kismen agiklayabilir.

Prenatal diisiik tam1 oranlar1 bircok faktdre bagli olabilir. Ulkemizde heniiz
belli baslt bir kardiyak tarama programi mevcut degildir. Mesleki derneklerin bu
konudaki caligmalar1 desteklemesi onerilmelidir. Cogu klinik ortamda, bu durumla
ilgili tanimlanmis bir sevk zinciri de bulunmamaktadir. Pediatrik kardiyoloji,
pediatrik kalp damar cerrahisi ve kadin hastaliklar1 ve dogum uzmanlar1 basta

gelmek tizere multidisipliner yaklasimla kurulacak fetal tan1 ve tedavi merkezlerinin
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bu hastaliklarin taninmasi ve prognozunun iyilesmesine katkida bulunmasi

beklenmektedir.

Mevcut calisma grubunda, acil girisim ihtiyac1 olup prenatal tanisi
koyulamayan hastalar tim acil girisim gerektiren grubun dortte {cilini
olusturmaktadir. Bu durum, acil sevklerde artis ile neonatal morbidite ve mortalite
oranlarinda artisa neden olabilmektedir. Aileler 6nceden planlanmamis bir acil sevk
durumu ile karsilagtiginda olayin psikolojik yikici etkileri de siiphesiz s6z konusu
olmaktadir. Ozellikle duktus bagimli dogumsal kalp hastaliklarmin prenatal tanisi
olduk¢a onemlidir. Yapilan ¢alismalarda duktus bagimli defektlerde taninin prenatal
koyulmasi; daha erken prostaglandin E1 uygulamasi ve duktal agiklig1 siirdiirmek
icin daha diisiik dozlar ve kardiyak bakima basvuru i¢in daha kisa zaman araligi ile

iliskilendirilmistir (98).

Calismamizim ilging bir sonucu da akraba evliligi varliginin DKH’na bagh
neonatal kardiyak acil girisim gerektirme ihtimalini yaklasik 9 kat artirmakta
oldugudur. Ek bir genetik hastaliga sahip olma ise prenatal tan1 konulmas1 olasiligini
ortalama 2,5 kat artirmaktadir. Izole ASD disindaki DKH olanlarda ilk trimester
tarama testi risk artis1 olanlarda prenatal tan1 alma olasilig1 yaklasik 5 kattan fazla
artmisti.  Yine prenatal donemde gebelikte herhangi bir morbidite gelismesi
durumunda prenatal tan1 alma oran1 4 kat artmaktaydi. Acil ya da elektif girisim
gerektirme durumunu ise izole ASD disindaki DKH olgularinda anlamli olarak

Oongoren bir degisken unsur bu ¢aligmada saptanamamastir.

Akraba evliliginin daha ciddi DKH riskini ile iligkili olmasi, ¢alismamizin
onemli bulgularindan birisidir. Tiirkiye’de akraba evlilikleri olduk¢a yaygindir.
Tiirkiye’de 2016 yilinda 4193 kadinla yapilan bir arastirmada, akraba evliligi orani
%18,5 olarak saptanmis olup, bunlarin %57,8'i birinci derece yegen evliligidir (99).
Misir’da 2000 yilinda yapilan bir arastirmada da akraba evliliklerinin DKH i¢in risk
teskil ettigi bulunmustur (100). Yunis ve arkadaslarinin 2006 yilinda yaptigi bir
arastirmada akraba evlilikleri artan DKH, o6zellikle ASD, VSD, tek ventrikiil ve
hipoplastik sol kalp riski ile iliskilendirilmistir. Ozellikle birinci derece akraba
evliliklerinden dogan bebeklerin dogumda DKH tanis1 alma riski, akraba olmayan

ebeveynlerden doganlara kiyasla 1,8 kat daha yiiksek bulunmustur (101). Aym
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calisma, ¢ocuklar arasinda g¢ekinik alel genlerin homozigotluk riskini arttirdigindan,
bu durumun hastaliklarin genetik bileseni i¢in destek sagladigini savunmaktadir
(101). Shieh ve arkadaslarinin 2012 yilinda yaptig1 genis bir derlemede ise gesitli
farkliliklar goze ¢arpmaktadir (36). Kardiyak lezyon tipini siniflandiran ¢alismalarda,
Becker ve ark. (2001), AVSD, pulmoner atrezi, pulmoner stenoz, VSD ve ASD’nin
eslerin akrabalig: ile iligkili oldugu sonucuna varmistir (102). Ramegowda ve ark
2006 yilinda ASD ve patent duktus arteriyozusun (PDA) akrabaliktan gii¢lii bir
sekilde etkilendigini belirtmekle beraber akraba evliligi ile VSD veya kompleks
DKH arasinda anlamli bir iligki saptanmamustir (103).

Son zamanlarda kardiyak gelisim sirasinda genetik siireglerin etkisiyle ilgili
de bir¢ok arastirma yapilmistir. Sarkomerik proteinleri ve kardiyak transkripsiyon
faktorlerini kodlayan genlerdeki kalitsal mutasyonlar, insanlarda sendromik olmayan
ozellikle sekundum ASD gibi septal defekt bulunan DKH’nin ailesel tekrarlamasinin
altinda yatan bir sebep olarak 6ne siiriilmiistir (104). Calismamizda saptadigimiz
onemli bir bulgu da, akraba evliliginin acil girisim gerektiren DKH grubunda daha
stk saptanmasidir. Akraba eslerin gebeliklerine ait fetiislerin antenatal kalp
muayenelerinin daha detayli ele alinmasi1 Onerilebilir. Temelde akraba evlilikleri
birtakim otozomal resesif mutasyonlarin ve translokasyonlarin ¢ocukta aktif hale
gegmesine ve fenotipik olarak basin hale gelmesine sebep olmaktadir. Bu konuyla
ilgili daha kapsamli ¢aligmalara ihtiya¢ vardir. Akraba evliligi ve dogustan kalp
hastalig1 arasindaki baglant1 daha iyi anlagilirsa, daha dogru genetik danigmanlik ve
daha etkili klinik yonetim uygulanabilir. Tirkiye gibi akraba evliliklerinin yaygin
oldugu toplumlarda prenatal takipte fetal ekokardiyografi gibi detayli fetal kalp

muayeneleri onem kazanmaktadir.

Calismamizda izole ASD disindaki DKH olanlarda analiz tekrarlandiginda
acil/elektif girisim gerektirmelerine gore hastalar arasinda fetal biiylime kisithilig
risk faktorii olarak saptandi. Acil girisim gerektirenler nispeten daha kiiciik
fetiislerdi. Buradan, kalp hastaliginin ciddiyeti ve acil miidahale ihtiyaci arttikga bu
bebekler daha kiiciik dogmuslardir yorumu yapilabilir. izole fetal DKH ve major
DKH i¢in tabakali analizler yapilan 67,823 hasta arasinda 193 fetal DKH wvakasi
(%0,3) ve 5,669 IUGR vakasi (%8,4) bulunan 2012 yilindaki bir ¢aligmada, major
DKH’na sahip olanlar IUGR ag¢isindan daha riskli bulunmustur (105). Daha yakin
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zamanda 2020 yilinda DKH ve biyiime kisithiligi ile dogan bebeklerin
karsilastirildigr bir derlemede SGA orant HLHS icin %3-%37 arasinda, TOF igin
%8-%067, ventrikiiler septal defektler icin %10-%40 ve aort koarktasyonu i¢in %5-
%57 arasinda saptanmistir (106). Fallot tetralojisi en yiikksek SGA oranina sahipken,
izole ASD en diisilk SGA oranina sahip bulunmus olup biiytime kisitlilig1 olan DKH
alt tiplerinin oranlarindaki farkliliklar, biiylime kisitlilig1 ile DKH arasindaki iligkinin
olas1 patofizyolojik mekanizmalar1 hakkinda ipuglar1 saglayabilecegi belirtilmistir
(106). Acil girisim gerektiren ciddi kalp hastaligina sahip yenidoganlarda SGA'nin
yiiksek orani hastaligin kendisinden veya hem DKH hem de biiyiime kisitlamasina
neden olabilen ortak bir etiyolojik faktorden kaynaklanmis olabilir. Bu nedenle DKH
tanis1 konulan bebekler icin seri biiylime degerlendirilmesi yapilmast oldukca
onemlidir. Yapilabilecek diger bir yorum da fetal takipleri sirasinda biiyiime
kisitliligi saptanan bebeklere daha dikkatli bir fetal ekokardiyografi yapilmasi
gerekliligidir.

Arastirmamizda, sorgulama esnasindaki c¢ocuk yas1 elektif girisim
gerektirenlerde daha kiiclik bulunmustur. Buradan da, elektif girisim gerektiren 5-10
yas grubu c¢ocuklara heniiz tani konulmamis olabilecegi yorumu yapilabilir.
Calismanin yapildigt kurumda 5 yildir cocuk kardiyolojisi kliniginin olmasi ve
perinatoloji kliniginde ¢alisan hekimlerin bu siire zarfinda degismeyip giderek
deneyimlerinin artmasi, elektif girisim gerektirenlerde 0-5 yas arast cocuklarin

nispeten daha fazla sayida olmasini agiklayabilir.

Izole ASD disindaki DKH olanlarda analiz tekrarlandiginda, prenatal tami
alan DKH’na sahip ¢ocuklarin ortalama yasi mevcut ¢alismada almayanlara gore
daha disiik olarak bulundu. Literatiire baktigimizda 2006'dan 2011'e kadar tek bir
kurumda DKH nedeniyle ameliyat edilen tiim bebeklerin (<1 yas) dahil edildigi
retrospektif bir kohort caligmasinda, prenatal tan1 konulan bebekler dogumdan sonra
tan1 konulan akranlarina gore ameliyat sirasinda Onemli Olgiide daha geng
bulunmustur (107). Prenatal tani alan ¢ocuklarin dogum zamaninin giiniimiize daha
yakin olmasi son yillarda gelismekte olan perinatoloji boliimiine bagvuru oranlarinin
artmasiyla agiklanabilir. Aym1 zamanda teknolojinin her gecen giin daha da
gelismesi, hekimlerin ultrasonografi becerilerinin artmasi, ailelerin zaman iginde

konu hakkindaki biling ve saglik okuryazarlik diizeylerinin artmasi da prenatal tani
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oranlarinin artmasina, boylece dogum zamani giiniimiize daha yakin olan ¢ocuklarin

sayisinin nispi artisina muhtemelen neden olmaktadir.

Calismamizda prenatal tan1 alan hastalarda tanimlanmis genetik sendromlar,
anlamli olarak daha sik sekilde saptanmistir. Bu agidan literatiirdeki ¢ogu yayinla
bulgularimiz ortiigmektedir. Groote ve ark. genetik testlerin dogum oncesi tani alan
olgularda (%86), dogum sonrasi tantya (%62) kiyasla daha sik yapildigini bulmustur
(108). Baska bir ¢alismada genetik sendromlar, dogum Oncesi tani1 alan hastalarda
yine daha sik goriilmiistiir (107). Diger bir ¢alismada ise, 2017 yilinda bir merkeze
bagvuran ve dogum sonrasi 48 saat i¢inde acil miidahale uygulanan DKH olgulari
incelenmis olup prenatal tan1 grubunda ekstrakardiyak malformasyon orani1 %13,5
(7/52) iken postnatal tani grubunda anlamli fark olmaksizin %6,8 (4/59) olarak
saptanmustir (109).

Ayni zamanda, 2021 yilinda Han ve ark. prenatal tani alan fetiislere daha
yiiksek oranda antenatal genetik test uygulanmis oldugunu belirtmistir. Bunun sebebi
olarak da ailelerin diger organ sistemlerinde de gelisimsel kusurlar olabilecegi
konusunda endiseli olmalar1 ve daha ayrintili inceleme talep etmeleri belirtilmistir
(110). Genetik hastaliklarda multisistem etkilenme daha sik olacagindan,
ultrasonografi muayenelerinde herhangi bir genetik hastalik belirtecine ait bulgu
saptanmigsa bu hastalar ayrintili fetal organ taramasma gonderilmekte, daha sik
sonografik muayene gerceklestirilmekte, {ist merkezlere sevk orani artmakta ve
bdylece fetal kalp anomalilerinin prenatal tan1 oranlarinda artis gerceklesiyor olabilir.
Teshisi halinde annenin istegi lizerine terminasyona yol acabilecek bir genetik
anomaliyi atlamamak i¢in dogum oncesi DKH tanist konulmasi da &nem

tagimaktadir.

Prekonsepsiyonel folik asit kullanimi ile DKH’nda acil girisim ihtiyact ve
prenatal tani oranlari lizerinde mevcut calismada istatistiksel olarak anlamli bir iligki
saptanmamustir. Folik asit desteginin, gebelikte hatta gebelik dncesinde kullanimiyla
birlikte DKH riskinin azaldigini belirten literatiirde fazla sayida ¢aligma mevcuttur.
Qu ve ark. 2020 yilinda yaptiklari bir calismada birinci trimester folik asit
kullaniminin DKH riskini azalttigini, hatta bu etkinin kritik DKH {izerinde daha fazla
oldugunu belirtmistir (111). Bu konuyla ilgili ¢ok yeni bir g¢alismada
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perikonsepsiyonel folik asit veya folik asit igeren ¢oklu mikrobesin takviyesinin
ciddi DKH riskini azalttigini, 6zellikle gebe kalmadan 6nce baslandiginda daha da
fazla koruyucu etkiye sahip olabilecegi savunulmustur (112). Folik asit destegine
dair sonuglarimiz yorumlanirken bazi smurliklar goz oniinde bulundurulmalidir.
Caligmamizin tasarimi geregi DKH’nin toplum popiilasyonundaki sikligini ve folik
asit kullanip kullanmayan gebeler arasindaki DKH prevalansint karsilagtirmak
miimkiin degildir. Fakat, bizim ¢alismamizda folik asit kullaniminin her iki grupta da
benzer oranlarda olmas1 DKH nin niteligine bakilmaksizin gruplar arasinda riski ayni
Ol¢iide azaltabilecegini gosterebilir. Mevcut calismamiz genis bir popiilasyonda
yapilmadigi i¢in kesin bir yorum da miimkiin gozilkmemektedir. Annelerin gebelik
oncesi folik asit kullanim bilgilerini 6z bildirim yoluyla elde ettigimiz i¢in hatirlama

yanlilig1 mevcut ¢alismamizda olasi bir etkendir.

Anne yast ile DKH’nda acil girisim ihtiyac1 ve prenatal tani olup olmamasi
tizerinde mevcut ¢aligmada istatistiksel olarak anlamli bir iligki saptanmamuistir.
Miller ve ark. 2011 yilinda yaptiklar1 bir ¢aligmada; aort koarktasyonu, pulmoner
stenoz, VSD ve ASD gibi DKH’nin dogum prevalansinin, 6zellikle 35 yas ve
tizerindeki annelerin ¢ocuklarinda artmis oldugunu saptamistir (113). Calismamiza
dahil edilen hasta sayisinin az olmasi literatiirdeki veriler ile tutarsizligi kismen
aciklayabilir. Landis ve ark. hemodinamik agidan 6nemli DKH olan 993 ¢ocugun
retrospektif bir incelemesini yaptiklarinda, prenatal tani alan ¢ocuklarin annelerinin
ortalama yasin1 30,9 ve postnatal tani alanlarin annelerinin ortalama yasini 29,7
olarak bulmustur (114) . Bizim ¢alismamizda tiim grupta prenatal tani alan DKH
olan ¢ocuklarin annelerinin ortalama yas1 28,7 iken postnatal tani alanlarin
annelerinin ortalama yas1 28,8 idi. izole ASD disindaki dogumsal kalp hastaligi
olanlarda analiz tekrarlandiginda da benzer sonuglara ulastik. Bu bulgular, Landis ve
arkadaglarmin bulgularina yakin olmakla beraber genel popiilasyon g¢alismamiza
dahil edilmediginden anne yasmin bir risk faktorii olup olmadigimi belirlenmesi

calismamizdaki mevcut veriler ile miimkiin géziikkmemektedir.

Ailede kalp hastalig1 oykiisii ile DKH’nda acil girisim ihtiyaci ve prenatal
tan1 olup olmamasi iizerinde mevcut calismada istatistiksel olarak anlamli bir iligki
saptanmamustir. DKH'li kadinlar i¢in, ¢ocuklar1 arasinda DKH prevalansinin genel

popiilasyonda bildirilenden yaklasik 10 kat daha fazla oldugunu bildiren ¢aligsmalar
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literatiirde mevcuttur (115, 116). Yine yapilan baska bir ¢calismada annenin dogustan
kalp hastaligina sahip olmasi, ¢ocuklarda yaklasik 3 kat daha yiiksek DKH orani ile
iliskilendirilmistir (52). Hastanin annesinde veya kiz kardesinde DKH olan ailelerde
niiks orani, babasi veya erkek kardesi DKH olan olgulara gore anlamli olarak daha
yiiksek bildirilen arastirmalar da mevcuttur (117). DKH olan annelerin ¢ocuklarinda
DKH siklig1 %3,1 olarak bildirilmistir (118). Tiirkiye 6l¢eginde DKH'l1 ebeveynlerin
yenidoganlarda DKH sikligini belirlemek igin {ilke ¢apinda ve kapsamli bir arastirma

gereklidir.

On sekiz yas alt1 1533 DKH bireyin dahil edildigi bir arastirmada birinci
derece akrabalarda DKH prevalansi % 8,7 olarak bulunmusken kontrol grubunda bu
oran % 4,6 olarak bildirilmistir (119). Mevcut tez calismamizda, kontrol grubu verisi
olmasa da acil girisim gerektiren grupta bu oran %10 iken elektif girisim gerektiren
grupta %7,9 olarak belirlenmistir. Sonugta, aile Oykiistiniin olmast DKH sikligina

bagimsiz olarak etki edebilir.

Acil girisim ihtiyact ve prenatal tani olup olmamasinin dogum sekline
etkisinde galigmamizda anlamli fark saptanmadi. Bu durum dogumdan sonraki 31
giin icinde DKH nedeniyle ameliyat olmasi gereken 408 hastanin verilerinin
retrospektif olarak incelendigi bir ¢alismanin sonuglari uyumlu géziikkmektedir (120).
Dogum o6ncesi DKH tanist alan bebeklerde sezaryen oraninin arttifini savunan
calismalar da literatiirde mevcuttur (109, 114, 121, 122). Mevcut verilerimizde
prenatal tam alan gruptaki %65,6 sezaryen orami nispeten yiiksektir. Ozellikle
postnatal optimum sartlarin saglanabilmesi i¢in planli sezaryen ile dogumun

planlanmasi, bu orani aciklayabilir.

Izole ASD disindaki DKH olanlarda ilk trimester tarama testi, bu testte
hesaplanan risk ve NT artis ile prenatal tan1 arasinda iligki saptadik. ASD disindaki
DKH olan hastalarin hepsinin birinci trimester tarama testi yaptirdigi ve birinci
trimester tarama testinde riski yiiksek ¢ikan ve NT 6l¢timii 3,5 mm iistiinde olanlarda
prenatal tan1 alma orani yiiksek bulunmustur. Ik trimesterde saptanan NT artiginin
kromozomal olarak normal gebeliklerde major DKH riskini artirdigr (39), ancak
ciddi DKH saptama duyarliliginin nispeten zayif oldugu bilinmektedir (123). Birinci

trimester tarama testi sadece genetik anomalilerin degil ayn1 zamanda dolayli olarak
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DKH’nin da saptanma oranlarini artirabilir. Risk artig1 saptanan olgularda, muayene
sikliginin artmasi ve daha fazla sayida ayrintili fetal muayene gergeklestirilmesi ile

kalp anomalisi saptanma oranlar1 artabilir.

Birinci trimester tarama testi yapilan gebelerin, diizenli antenatal takiplere
gelme oranlarinin yiiksek olmasi da DKH saptanmasi agisindan ek bir fayda sagliyor
olabilir. Ideal olarak hem birinci trimester hem de ileri haftalarda uygun sartlarda
sonografik fetal kalp muayeneleri gerceklestirilmelidir. DKH saptanan g¢ocuklarin
biiylik bir kisminin diisiik risk grubunda oldugu g6z oniinde bulunduruldugunda,
rutin fetal kalp muayenelerinin 6nemi ortaya c¢ikmaktadir. Tiim gebe kadinlari
tiglincli basamak bir merkezde taramanin uygun veya maliyet etkin olmadigi agiktir.
Bununla birlikte, tarama performansini iyilestirmek igin yeterli standardizasyon ve
egitim yoluyla Tgiinci basamak dist1 merkezlerdeki fetal kalp muayenesi

gergeklestiren hekimlerinin yeterliginin artirilmasi hedeflenmelidir.

Arastirmamizin sonuglarina gore prenatal donemde herhangi bir gebelik
komplikasyonu gelismesi ile DKH agisindan prenatal tan1 alma orani 4 kat
artmaktaydi. Her bir morbidite kategorisi i¢in grup sayilari ¢ok az oldugundan tek tek
karsilastirmalarda sadece polihidramnioz i¢in anlamli fark bulabildik. Onceki
calismalarda ise farkli bulgular mevcuttur. Oregin, Kanada’da yapilan bir calismada
maternal hipotiroidizm DKH agisindan risk faktorii olarak saptanmistir (53). Yeni bir
meta-analizde hem GDM hem de PGDM’nin, genel popiilasyona kiyasla DKH
riskini 6nemli 6lgiide artirdigini saptanmustir (124). DKH ile gebeligin hipertansif
hastaliklari, preterm dogum ve EMR risklerinde artisi1 iliskilendiren calismalar da
mevcuttur (125). Diger bir genis kohort ¢alismasinda ise diyabet, hipertansiyon,
DKH, anemi, bag dokusu hastaliklari, epilepsi ve duygu durum bozukluklar1 dahil
olmak iizere annenin kronik hastaliklarinin DKH olan bebek dogurmaya yatkinlig

artirabilecegi saptanmustir (126).

Amniyon sivist bozukluklarinin fetal TOF acisindan prediktif olabilecegi
belirtilmistir (127). Fetiisiin kalp anomalileri ile trakeodzefagial fistiil birlikteligi, Di
George sendromu veya VACTERL sekansi polihidramniyoz ile iliskili olabilir.
Diyabetik annelerin de DKH igin bir risk faktorii olusturdugu ve polihidramniyozla

birlikteligi goz oOniinde bulunduruldugunda bu grup gebeligin fetal sonografik

66



muayenelerinin 6nem tasidigindan bahsedilebilir. Polihidramniyoz varliginda kalp
muayenesi goriintii Kalitesinin artmasi da tani oranlarin artigina yol agiyor olabilir.
Ayni zamanda, ¢cogu gebelik komplikasyonunun ge¢ 2. trimester veya 3. trimesterde
gelismesi bu gebelerin hastaneye yatis, 2. veya 3. basamaga sevk edilmesi ya da seri
takipler esnasinda kardiyak anomali saptanma sikligini artirabilir. Burada, geg¢ 2.
trimester veya 3. trimesterde de baska nedenler ile gerceklestirilen sonografilerde

fetal kalbin de degerlendirilmesinin 6nemi vurgulanmalidir.

Calismamizda neonatal kompozit morbidite, 6zellikle neonatal yogun bakim
ve acil sevk ihtiyaci ile prenatal tam1 arasinda anlamli bir iliski saptanmuistir.
Verilerimiz, yenidogan yogun bakimda yatis oranlarinin dogum oncesi tani konulan
DKH olgularinda, konulmayanlara gore daha sik oldugunu saptayan genis 6lgekli bir
calisma ile (128) uyumlu goéziikkmektedir. Muhtemelen, yenidogan yogun bakim
ihtiyac1 gerektiren daha ciddi DKH olgularin prenatal tani1 oranlari da artmaktadir.
Bu nedenle, prenatal tani alan hastalarin neonatal morbidite ve yenidogan yogun

bakim {initesine ihtiyaclar1 daha fazla olabilir.

Calismamizin kisitliklar: arasinda mevcut toplam popiilasyonuna ulagsmaktaki
kisitliklar, verilerin tamaminin hastane veri tabanindan degil bir kisminin takiplerinin
dis merkezde olmasi nedeniyle aileden alinmis olmasi, prenatal takip bilgilerinin
tamaminin aile beyani dogrultusunda hatirlama yanliligi bulunarak elde edilmesi,
ailelerin sosyodemografik bilgilerinin ve akrabalik derecelerinin sorgulanmamis
olmasi, caligmanin tek merkezde retrospektif olarak gerceklestirilmesi sayilabilir.
Veriler toplanirken 6lii oldugu 6grenilen ¢ocuklar ve gebelik esnasinda terminasyon
yapilan fetiisler caligmaya dahil edilmemistir. Bu da, kaybedilen ve termine edilen
daha ciddi olgularin dahil edilmemis olmasi nedeniyle antenatal tani oranlarinin

gercekten daha diisiik ¢cikmasina yol agmis olabilir.

Sonug olarak, Tiirkiye’de Goller Bolgesinde DKH agisindan antenatal tani
oranlar1 son 10 yil igerisinde nispeten diisiik bulunmustur. Akraba evlilikleri, fetiiste
acil girigim gerektiren ve kompleks kardiyak anomali ihtimalini muhtemelen
artirmaktadir. Akraba evliligi sonucu olan tiim gebeliklere fetal ekokardiyografi
planlanmas1 onerilebilir. ilk trimesterde ultrasonografik fetal muayene ve

biyokimyasal andploidi taramalari, dolayli olarak DKH prenatal tani oranlarini
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artinnyor goziikmektedir. Ekstrakardiyak anomaliler ile genetik hastaliklarin iligkisi
g0z Oniline alindiginda fetiiste herhangi bir sistem anomalisi saptanmasi halinde fetal
ekokardiyografinin muayeneye eklenmesi 6nem tasimaktadir. Ilgili tip dallarinin
ortak katilimiyla kurulacak bélgesel fetal tan1 ve tedavi merkezleri ile DKH antenatal

tan1 oranlar1 ve bu hastaliklarin prognozunun iyilesmesi saglanabilir.

68



10.

11.

12.

13.

14.

15.

KAYNAKLAR

Cunningham FG. Williams obstetrics2014.

Oster ME, Lee KA, Honein MA, Riehle-Colarusso T, Shin M, Correa A.
Temporal trends in survival among infants with critical congenital heart defects.
Pediatrics. 2013;131(5):e1502-8.

Peterson C, Ailes E, Riehle-Colarusso T, Oster ME, Olney RS, Cassell CH, et
al. Late detection of critical congenital heart disease among US infants:
estimation of the potential impact of proposed universal screening using pulse
oximetry. JAMA Pediatr. 2014;168(4):361-70.

Eckersley L, Sadler L, Parry E, Finucane K, Gentles TL. Timing of diagnosis
affects mortality in critical congenital heart disease. Arch Dis Child.
2016;101(6):516-20.

Dolk H, Loane M, Garne E, Group aESoCAW. Congenital heart defects in
Europe: prevalence and perinatal mortality, 2000 to 2005. Circulation.
2011;123(8):841-9.

Eladl MA. Development of the Heart and Blood Vessels. In: Elmoselhi A,
editor. Cardiology: An Integrated Approach. New York, NY: McGraw-Hill
Education; 2017.

Khoshnood B, Lelong N, Houyel L, Thieulin A-C, Jouannic J-M, Magnier S, et
al. Prevalence, timing of diagnosis and mortality of newborns with congenital
heart defects: a population-based study. Heart. 2012;98(22):1667-73.

Brown KL, Ridout DA, Hoskote A, Verhulst L, Ricci M, Bull C. Delayed
diagnosis of congenital heart disease worsens preoperative condition and
outcome of surgery in neonates. Heart. 2006;92(9):1298-302.

Webster S, de Wreede R. Embryology at a Glance. Hoboken, UNITED
KINGDOM: John Wiley & Sons, Incorporated; 2012.

Sadler TW. Langman's medical embryology: Lippincott Williams & Wilkins;
2018.

Drews U, Solakoglu S. Renkli embriyoloji atlasi: Nobel; 2000.

Dilli D, Soylu H, Tekin N. Tiirk Neonatoloji Dernegi yenidoganin
hemodinamisi ve yenidoganlarda hipotansiyona yaklasim rehberi. Tiirk Pediatri
Arsivi. 2018;53(Supp: 1):65-75.

Mann D, Mehta V. Cardiovascular Embryology. International Anesthesiology
Clinics. 2004;42(4):15-28.

Aydogan U. Fetal ve neonatal dolasim. Neonataloji (Ed Dadaloglu T) Nobel tip
kitapevleri, Ankara. 2000:387-90.

College O. The fetal circulatory system includes three shunts to divert blood
from undeveloped and partially functioning organs, as well as blood supply to
and from the placenta. Anatomy & Physiology, Connexions Web siteJun 19,
2013.

69



16.

17.
18.

19.

20.

21.

22.

23.

24,

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

Dukarm RC, Steinhorn RH, Morin 1lIl FC. The normal pulmonary vascular
transition at birth. Clinics in perinatology. 1996;23(4):711-26.

BruceBlaus. Neonatal Heart Circulation. Blausen Medical; 12 November 2015.

Ishikawa T, Iwashima S, Ohishi A, Nakagawa Y, Ohzeki T. Prevalence of
congenital heart disease assessed by echocardiography in 2067 consecutive
newborns. Acta Paediatr. 2011;100(8):e55-60.

Hoffman JI, Kaplan S. The incidence of congenital heart disease. J Am Coll
Cardiol. 2002;39(12):1890-900.

Ferencz C, Rubin JD, McCarter RJ, Brenner JI, Neill CA, Perry LW, et al.
Congenital heart disease: prevalence at livebirth. The Baltimore-Washington
Infant Study. Am J Epidemiol. 1985;121(1):31-6.

Tanner K, Sabrine N, Wren C. Cardiovascular malformations among preterm
infants. Pediatrics. 2005;116(6):e833-8.

Reller MD, Strickland MJ, Riehle-Colarusso T, Mahle WT, Correa A.
Prevalence of congenital heart defects in metropolitan Atlanta, 1998-2005. J
Pediatr. 2008;153(6):807-13.

Wren C, Irving CA, Griffiths JA, O'Sullivan JJ, Chaudhari MP, Haynes SR, et
al. Mortality in infants with cardiovascular malformations. Eur J Pediatr.
2012;171(2):281-7.

Khoshnood B, Lelong N, Houyel L, Thieulin AC, Jouannic JM, Magnier S, et
al. Prevalence, timing of diagnosis and mortality of newborns with congenital
heart defects: a population-based study. Heart. 2012;98(22):1667-73.

Liu S, Joseph KS, Lisonkova S, Rouleau J, Van den Hof M, Sauve R, et al.
Association between maternal chronic conditions and congenital heart defects:
a population-based cohort study. Circulation. 2013;128(6):583-9.

Sadineni RT, Kumar BS, Chander NB, Boppana DM. Prenatal Sonographic
Diagnosis of Hypoplastic Left Heart Syndrome. Int J Appl Basic Med Res.
2017;7(3):213-5.

Goldmuntz E. The epidemiology and genetics of congenital heart disease. Clin
Perinatol. 2001;28(1):1-10.

Kuehl KS, Loffredo CA, Ferencz C. Failure to diagnose congenital heart
disease in infancy. Pediatrics. 1999;103(4 Pt 1):743-7.

Liu Y, Chen S, Ziihlke L, Black GC, Choy MK, Li N, et al. Global birth
prevalence of congenital heart defects 1970-2017: updated systematic review
and meta-analysis of 260 studies. Int J Epidemiol. 2019;48(2):455-63.

Pinheiro DO, Varisco BB, Silva MBD, Duarte RS, Deliberali GD, Maia CR, et
al.  Accuracy of Prenatal Diagnosis of Congenital Cardiac
MalformationsAcuracia do diagndstico pré-natal de cardiopatias congénitas.
Rev Bras Ginecol Obstet. 2019;41(1):11-6.

Zhang Y, Zhang W, Xu H, Liu K. Epidemiological Aspects, Prenatal Screening
and Diagnosis of Congenital Heart Defects in Beijing. Front Cardiovasc Med.
2021,8:777899.

70



32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44,

45.

Blue GM, Kirk EP, Sholler GF, Harvey RP, Winlaw DS. Congenital heart
disease: current knowledge about causes and inheritance. Med J Aust.
2012;197(3):155-9.

Brodwall K, Greve G, Leirgul E, Tell GS, Vollset SE, @yen N. Recurrence of
congenital heart defects among siblings-a nationwide study. Am J Med Genet
A. 2017;173(6):1575-85.

Pierpont ME, Basson CT, Benson DW, Jr., Gelb BD, Giglia TM, Goldmuntz E,
et al. Genetic basis for congenital heart defects: current knowledge: a scientific
statement from the American Heart Association Congenital Cardiac Defects
Committee, Council on Cardiovascular Disease in the Young: endorsed by the
American Academy of Pediatrics. Circulation. 2007;115(23):3015-38.

Hamdan MA, Chedid F, Bekdache GN, Begam M, Alsafi W, Sabri Z, et al.
Perinatal outcome of congenital heart disease in a population with high
consanguinity. J Perinat Med. 2015;43(6):735-40.

Shieh JT, Bittles AH, Hudgins L. Consanguinity and the risk of congenital heart
disease. Am J Med Genet A. 2012;158a(5):1236-41.

Donofrio MT, Moon-Grady AJ, Hornberger LK, Copel JA, Sklansky MS,
Abuhamad A, et al. Diagnosis and treatment of fetal cardiac disease: a scientific
statement from the American Heart  Association.  Circulation.
2014;129(21):2183-242.

Cruz EMdIDJJ. Pediatric and congenital cardiology, cardiac surgery and
intensive care. Chromosomal anomalies associated with congenital heart
disease. 2013:47-71.

Bahado-Singh RO, Wapner R, Thom E, Zachary J, Platt L, Mahoney MJ, et al.
Elevated first-trimester nuchal translucency increases the risk of congenital
heart defects. Am J Obstet Gynecol. 2005;192(5):1357-61.

Lilja M. Infants with single umbilical artery studied in a national registry. 2:
Survival and malformations in infants with single umbilical artery. Paediatric
and perinatal epidemiology. 1992;6(4):416-22.

Tanner K, Sabrine N, Wren C. Cardiovascular Malformations Among Preterm
Infants. Pediatrics. 2005;116(6):e833-€8.

Alanen J, Korpimaki T, Kouru H, Sairanen M, Leskinen M, Gissler M, et al.
First trimester combined screening biochemistry in detection of congenital heart
defects. J Matern Fetal Neonatal Med. 2019;32(19):3272-7.

Rowland TW, Hubbell JP, Jr., Nadas AS. Congenital heart disease in infants of
diabetic mothers. J Pediatr. 1973;83(5):815-20.

Cooper MJ, Enderlein MA, Tarnoff H, Rogé CL. Asymmetric Septal
Hypertrophy in Infants of Diabetic Mothers: Fetal Echocardiography and the
Impact of Maternal Diabetic Control. American Journal of Diseases of
Children. 1992;146(2):226-9.

Platt LD, Koch R, Hanley WB, Levy HL, Matalon R, Rouse B, et al. The
international study of pregnancy outcome in women with maternal

71



46.

47.

48.

49.

50.

51.

52.

53.

54.

55.

56.

57.

58.

phenylketonuria: report of a 12-year study. Am J Obstet Gynecol.
2000;182(2):326-33.

Oster ME, Riehle-Colarusso T, Alverson CJ, Correa A. Associations between
maternal fever and influenza and congenital heart defects. J Pediatr.
2011;158(6):990-5.

Oktem A, Fatih A. Yardimci Ureme Tekniklerinin Neonatal Kardiyak Anomali
Sikligi Ve Sol Ventrikiil Fonksiyonlari Uzerine Etkisi. Ankara Egitim ve
Arastirma Hastanesi Tip Dergisi. 2020;53(1):6-11.

Oyen N, Poulsen G, Boyd HA, Wohlfahrt J, Jensen PK, Melbye M. Recurrence
of congenital heart defects in families. Circulation. 2009;120(4):295-301.

Alverson CJ, Strickland MJ, Gilboa SM, Correa A. Maternal smoking and
congenital heart defects in the Baltimore-Washington Infant Study. Pediatrics.
2011;127(3):e647-53.

Loser H, Majewski F. Type and frequency of cardiac defects in embryofetal
alcohol syndrome. Report of 16 cases. Br Heart J. 1977;39(12):1374-9.

Feng Y, Yu D, Chen T, Liu J, Tong X, Yang L, et al. Maternal parity and the
risk of congenital heart defects in offspring: a dose-response meta-analysis of
epidemiological observational studies. PLoS One. 2014;9(10):e108944.

Chou HH, Chiou MJ, Liang FW, Chen LH, Lu TH, Li CY. Association of
maternal chronic disease with risk of congenital heart disease in offspring.
Cmaj. 2016;188(17-18):E438-e46.

Grattan MJ, Thomas DS, Hornberger LK, Hamilton RM, Midodzi WK, Vohra
S. Maternal hypothyroidism may be associated with CHD in offspring. Cardiol
Young. 2015;25(7):1247-53.

Brodwall K, Leirgul E, Greve G, Vollset SE, Holmstrem H, Tell GS, et al.
Possible Common Aetiology behind Maternal Preeclampsia and Congenital
Heart Defects in the Child: a Cardiovascular Diseases in Norway Project Study.
Paediatr Perinat Epidemiol. 2016;30(1):76-85.

Peixoto AB, Tonni G, Araujo Junior E. Changes in biometry and
cerebroplacental hemodynamics in fetuses with congenital heart diseases. J
Thorac Dis. 2016;8(10):E1282-€6.

Tang LS, Wlodarczyk BJ, Santillano DR, Miranda RC, Finnell RH.
Developmental consequences of abnormal folate transport during murine heart
morphogenesis. Birth Defects Research Part A: Clinical and Molecular
Teratology. 2004;70(7):449-58.

van Beynum IM, Kapusta L, den Heijer M, Vermeulen SH, Kouwenberg M,
Daniéls O, et al. Maternal MTHFR 677C> T is a risk factor for congenital heart
defects: effect modification by periconceptional folate supplementation.
European heart journal. 2006;27(8):981-7.

Wang D, Jin L, Zhang J, Meng W, Ren A. Maternal Periconceptional Folic
Acid Supplementation and Risk for Fetal Congenital Heart Defects. The Journal
of Pediatrics. 2021.

72



59.

60.

61.

62.

63.

64.

65.

66.

67.

68.

69.

70.

Edwards WD. Classification and terminology of cardiovascular anomalies.
Moss &Adams Heart Disease in Infants, Children, and Adolescent including
the Fetus and Young Adult 6th edition Philadelphia: Lippincott, Williams and
Wilkins. 2001:118-37.

Durand I, David N, Blaysat G, Marguet C. [Diagnosis of congenital heart
disease in a nonselected population in Upper Normandy: retrospective study
between 2003 and 2007]. Arch Pediatr. 2009;16(5):409-16.

Santoro G, Gaio G, Palladino MT, Castaldi B, lacono C, Esposito R, et al.
Arterial duct stenting: Do we still need surgical shunt in congenital heart
malformations with duct-dependent pulmonary circulation? J Cardiovasc Med
(Hagerstown). 2010;11(11):852-7.

Vinals F, Tapia J, Giuliano A. Prenatal detection of ductal-dependent
congenital heart disease: how can things be made easier? Ultrasound Obstet
Gynecol. 2002;19(3):246-9.

Ailes EC, Gilboa SM, Riehle-Colarusso T, Johnson CY, Hobbs CA, Correa A,
et al. Prenatal diagnosis of nonsyndromic congenital heart defects. Prenat
Diagn. 2014;34(3):214-22.

Itsukaichi M, Serikawa T, Yoshihara K, Suzuki H, Haino K, Yamaguchi M, et
al. Effectiveness of fetal cardiac screening for congenital heart disease using a
combination of the four-chamber view and three-vessel view during the second
trimester scan. J Obstet Gynaecol Res. 2018;44(1):49-53.

Hautala J, Gissler M, Ritvanen A, Tekay A, Pitkdnen-Argillander O, Stefanovic
V, et al. The implementation of a nationwide anomaly screening programme
improves prenatal detection of major cardiac defects: an 11-year national
population-based cohort study. Bjog. 2019;126(7):864-73.

van Velzen CL, Clur SA, Rijlaarsdam ME, Bax CJ, Pajkrt E, Heymans MW, et
al. Prenatal detection of congenital heart disease--results of a national screening
programme. Bjog. 2016;123(3):400-7.

Galindo A, Herraiz I, Escribano D, Lora D, Melchor JC, de la Cruz J. Prenatal
detection of congenital heart defects: a survey on clinical practice in Spain.
Fetal Diagn Ther. 2011;29(4):287-95.

Sainz JA, Zurita MJ, Guillen I, Borrero C, Garcia-Mejido J, Almeida C, et al.
[Prenatal screening of congenital heart defects in population at low risk of
congenital defects. A reality today]. An Pediatr (Barc). 2015;82(1):27-34.

Kosger P, Velipasaoglu M, Keskin T, Kiztanir H, Ucar B. Impact of the
expanded examination of fetal heart to the prenatal diagnosis of congenital
heart diseases. Turk J Obstet Gynecol. 2020;17(4):285-91.

Letourneau KM, Horne D, Soni RN, McDonald KR, Karlicki FC, Fransoo RR.
Advancing Prenatal Detection of Congenital Heart Disease: A Novel Screening
Protocol Improves Early Diagnosis of Complex Congenital Heart Disease. J
Ultrasound Med. 2018;37(5):1073-9.

73



71.

72.

73.

74.

75.

76.

77.

78.

79.

80.

81.

82.

83.

84.

Khoo NS, Van Essen P, Richardson M, Robertson T. Effectiveness of prenatal
diagnosis of congenital heart defects in South Australia: a population analysis
1999-2003. Aust N Z J Obstet Gynaecol. 2008;48(6):559-63.

Sklansky MS, Berman DP, Pruetz JD, Chang RK. Prenatal screening for major
congenital heart disease: superiority of outflow tracts over the 4-chamber view.
J Ultrasound Med. 2009;28(7):889-99.

Donofrio MT, Levy RJ, Schuette JJ, Skurow-Todd K, Sten MB, Stallings C, et
al. Specialized delivery room planning for fetuses with critical congenital heart
disease. Am J Cardiol. 2013;111(5):737-47.

Arya B, Levasseur SM, Woldu K, Glickstein JS, Andrews HF, Williams IA.
Fetal echocardiographic measurements and the need for neonatal surgical
intervention in Tetralogy of Fallot. Pediatr Cardiol. 2014;35(5):810-6.

Berning RA, Silverman NH, Villegas M, Sahn DJ, Martin GR, Rice MJ.
Reversed shunting across the ductus arteriosus or atrial septum in utero heralds
severe congenital heart disease. J Am Coll Cardiol. 1996;27(2):481-6.

Sun HY. Prenatal diagnosis of congenital heart defects: echocardiography.
Transl Pediatr. 2021;10(8):2210-24.

Friedberg MK, Silverman NH, Moon-Grady AJ, Tong E, Nourse J, Sorenson B,
et al. Prenatal detection of congenital heart disease. J Pediatr. 2009;155(1):26-
31, .el.

Levey A, Glickstein JS, Kleinman CS, Levasseur SM, Chen J, Gersony WM, et
al. The impact of prenatal diagnosis of complex congenital heart disease on
neonatal outcomes. Pediatr Cardiol. 2010;31(5):587-97.

Gholkar N, Singh C, Kaul A, Kapur KK. First trimester diagnosis of congenital
heart disease. Journal of Fetal Medicine. 2015;2(2):97-8.

Meller CH, Grinenco S, Aiello H, Cordoba A, Saenz-Tejeira MM, Marantz P,
et al. Congenital heart disease, prenatal diagnosis and management. Arch
Argent Pediatr. 2020;118(2):e149-e61.

Jicinska H, Vlasin P, Jicinsky M, Grochova I, Tomek V, Volaufova J, et al.
Does First-Trimester Screening Modify the Natural History of Congenital Heart
Disease? Analysis of Outcome of Regional Cardiac Screening at 2 Different
Time Periods. Circulation. 2017;135(11):1045-55.

International Society of Ultrasound in O, Gynecology, Carvalho JS, Allan LD,
Chaoui R, Copel JA, et al. ISUOG Practice Guidelines (updated): sonographic
screening examination of the fetal heart. Ultrasound Obstet Gynecol.
2013;41(3):348-59.

AIUM practice guideline for the performance of obstetric ultrasound
examinations. J Ultrasound Med. 2013;32(6):1083-101.

Gross RE, Hubbard JP. Surgical ligation of a patent ductus arteriosus: report of
first successful case. Journal of the American Medical Association.
1939;112(8):729-31.

74



85.

86.

87.

88.

89.

90.

91.

92.

93.

94.

95.

96.

97.

98.

Blalock A, Taussig HB. The surgical treatment of malformations of the heart:
in which there is pulmonary stenosis or pulmonary atresia. Journal of the
American Medical Association. 1945;128(3):189-202.

Gibbon Jr J. Application of a mechanical heart and lung apparatus to cardiac
surgery, in recent advances in cardiovascular physiology and surgery.
Minneapolis: University of Minnesota. 1953:107-13.

Olley P, Coceani F, Bodach E. E-type prostaglandins: a new emergency therapy
for certain cyanotic congenital heart malformations. Circulation.
1976;53(4):728-31.

Fontan F, Baudet E. Surgical repair of tricuspid atresia. Thorax.
1971;26(3):240-8.

Norwood WI, Stellin GJ. Aortic atresia with interrupted aortic arch: reparative
operation. The Journal of thoracic and cardiovascular surgery. 1981;81(2):239-
44,

Rashkind WJ, Miller WW. Creation of an atrial septal defect without
thoracotomy: a palliative approach to complete transposition of the great
arteries. Jama. 1966;196(11):991-2.

Arzamendi D, Mir6 J. Percutaneous intervention in adult congenital heart
disease. 2012. p. 690-9.

Sun R, Liu M, Lu L, Zheng Y, Zhang P. Congenital Heart Disease: Causes,
Diagnosis, Symptoms, and Treatments. Cell Biochem Biophys.
2015;72(3):857-60.

Akkinapally S, Hundalani SG, Kulkarni M, Fernandes CJ, Cabrera AG,
Shivanna B, et al. Prostaglandin E1 for maintaining ductal patency in neonates
with ductal-dependent cardiac lesions. Cochrane Database Syst Rev.
2018;2(2):Cd011417.

Tutunji L, Thekrallah F, Basha A, Awaysheh B, Amer S, Khatib L, et al.
Prenatal detection of fetal heart disease at Jordan University Hospital: early
experience in a developing country. Cardiol Young. 2019;29(8):1072-7.

Quartermain MD, Pasquali SK, Hill KD, Goldberg DJ, Huhta JC, Jacobs JP, et
al. Variation in prenatal diagnosis of congenital heart disease in infants.
Pediatrics. 2015;136(2):e378-e85.

Garne E, Stoll C, Clementi M. Evaluation of prenatal diagnosis of congenital
heart diseases by ultrasound: experience from 20 European registries.
Ultrasound Obstet Gynecol. 2001;17(5):386-91.

Bull C. Current and potential impact of fetal diagnosis on prevalence and
spectrum of serious congenital heart disease at term in the UK. British
Paediatric Cardiac Association. Lancet. 1999;354(9186):1242-7 ik.

Thakur V, Dutil N, Schwartz SM, Jaeggi E. Impact of prenatal diagnosis on the
management and early outcome of critical duct-dependent cardiac lesions.
Cardiol Young. 2018;28(4):548-53.

75



99.

100.

101.

102.

103.

104.

105.

106.

107.

108.

109.

110.

111.

112.

Kaplan S, Pinar G, Kaplan B, Aslantekin F, Karabulut E, Ayar B, et al. The
Prevalence Of Consanguineous Marriages And Affecting Factors In Turkey: A
NATIONAL SURVEY. J Biosoc Sci. 2016;48(5):616-30.

Bassili A, Mokhtar SA, Dabous NI, Zaher SR, Mokhtar MM, Zaki A. Risk
factors for congenital heart diseases in Alexandria, Egypt. Eur J Epidemiol.
2000;16(9):805-14.

Yunis K, Mumtaz G, Bitar F, Chamseddine F, Kassar M, Rashkidi J, et al.
Consanguineous marriage and congenital heart defects: a case-control study in
the neonatal period. Am J Med Genet A. 2006;140(14):1524-30.

Becker SM, Al Halees Z, Molina C, Paterson RM. Consanguinity and
congenital heart disease in Saudi Arabia. Am J Med Genet. 2001;99(1):8-13.

Ramegowda S, Ramachandra NB. Parental consanguinity increases congenital
heart diseases in South India. Ann Hum Biol. 2006;33(5-6):519-28.

Posch MG, Perrot A, Berger F, Ozcelik C. Molecular genetics of congenital
atrial septal defects. Clin Res Cardiol. 2010;99(3):137-47.

Wallenstein MB, Harper LM, Odibo AO, Roehl KA, Longman RE, Macones
GA, et al. Fetal congenital heart disease and intrauterine growth restriction: a
retrospective cohort study. J Matern Fetal Neonatal Med. 2012;25(6):662-5.

Ghanchi A, Derridj N, Bonnet D, Bertille N, Salomon LJ, Khoshnood B.
Children Born with Congenital Heart Defects and Growth Restriction at Birth:
A Systematic Review and Meta-Analysis. Int J Environ Res Public Health.
2020;17(9).

Wright LK, Ehrlich A, Stauffer N, Samai C, Kogon B, Oster ME. Relation of
prenatal diagnosis with one-year survival rate for infants with congenital heart
disease. Am J Cardiol. 2014;113(6):1041-4.

De Groote K, Vanhie E, Roets E, Ramaekers P, De Wilde H, Panzer J, et al.
Outcome after prenatal and postnatal diagnosis of complex congenital heart
defects and the influence of genetic anomalies. Prenat Diagn. 2017;37(10):983-
91.

Wolter A, Holtmann H, Kawecki A, Degenhardt J, Enzensberger C, Graupner
O, et al. Perinatal outcomes of congenital heart disease after emergent neonatal
cardiac procedures. J Matern Fetal Neonatal Med. 2018;31(20):2709-16.

Han B, Tang Y, Qu X, Deng C, Wang X, Li J. Comparison of the 1-year
survival rate in infants with congenital heart disease diagnosed by prenatal and
postnatal ultrasound: A retrospective study. Medicine (Baltimore).
2021;100(4):e23325.

Qu Y, Lin S, Zhuang J, Bloom MS, Smith M, Nie Z, et al. First-Trimester
Maternal Folic Acid Supplementation Reduced Risks of Severe and Most
Congenital Heart Diseases in Offspring: A Large Case-Control Study. J Am
Heart Assoc. 2020;9(13):e015652.

Wang D, Jin L, Zhang J, Meng W, Ren A, Jin L. Maternal Periconceptional
Folic Acid Supplementation and Risk for Fetal Congenital Heart Defects. J
Pediatr. 2022;240:72-8.

76



113.

114.

115.

116.

117.

118.

119.

120.

121.

122.

123.

124.

125.

Miller A, Riehle-Colarusso T, Siffel C, Frias JL, Correa A. Maternal age and
prevalence of isolated congenital heart defects in an urban area of the United
States. Am J Med Genet A. 2011;155a(9):2137-45.

Landis BJ, Levey A, Levasseur SM, Glickstein JS, Kleinman CS, Simpson LL,
et al. Prenatal diagnosis of congenital heart disease and birth outcomes. Pediatr
Cardiol. 2013;34(3):597-605.

Fernandes SM, Arendt KW, Landzberg MJ, Economy KE, Khairy P. Pregnant
women with congenital heart disease: cardiac, anesthetic and obstetrical
implications. Expert Rev Cardiovasc Ther. 2010;8(3):439-48.

Nelle M, Raio L, Pavlovic M, Carrel T, Surbek D, Meyer-Wittkopf M. Prenatal
diagnosis and treatment planning of congenital heart defects-possibilities and
limits. World J Pediatr. 2009;5(1):18-22.

Wang X, Li P, Chen S, Xi L, Guo Y, Guo A, et al. Influence of genes and the
environment in familial congenital heart defects. Mol Med Rep. 2014;9(2):695-
700.

Yokouchi-Konishi T, Yoshimatsu J, Sawada M, Shionoiri T, Nakanishi A,
Horiuchi C, et al. Recurrent Congenital Heart Diseases Among Neonates Born
to Mothers with Congenital Heart Diseases. Pediatr Cardiol. 2019;40(4):865-
70.

Fung A, Manlhiot C, Naik S, Rosenberg H, Smythe J, Lougheed J, et al. Impact
of prenatal risk factors on congenital heart disease in the current era. J Am
Heart Assoc. 2013;2(3):e000064.

Verheijen PM, Lisowski LA, Stoutenbeek P, Hitchcock JF, Brenner JI, Copel
JA, et al. Prenatal diagnosis of congenital heart disease affects preoperative
acidosis in the newborn patient. J Thorac Cardiovasc Surg. 2001;121(4):798-
803.

Gupta N, Leven L, Stewart M, Cheung M, Patel N. Transport of infants with
congenital heart disease: benefits of antenatal diagnosis. Eur J Pediatr.
2014;173(5):655-60.

Peyvandi S, Nguyen TA, Almeida-Jones M, Boe N, Rhee L, Anton T, et al.
Timing and Mode of Delivery in Prenatally Diagnosed Congenital Heart
Disease- an Analysis of Practices within the University of California Fetal
Consortium (UCTFC). Pediatr Cardiol. 2017;38(3):588-95.

Alanen J, Leskinen M, Sairanen M, Korpimaki T, Kouru H, Gissler M, et al.
Fetal nuchal translucency in severe congenital heart defects: experiences in
Northern Finland. J Matern Fetal Neonatal Med. 2019;32(9):1454-60.

Papazoglou AS, Moysidis DV, Panagopoulos P, Kaklamanos EG, Tsagkaris C,
Vouloagkas I, et al. "Maternal diabetes mellitus and its impact on the risk of
delivering a child with congenital heart disease: a systematic review and meta-
analysis". J Matern Fetal Neonatal Med. 2021:1-10.

Yilgwan CS, Pam VC, Ige OO, Golit WN, Anzaku S, Imade GE, et al. Profile
of congenital heart disease in infants born following exposure to preeclampsia.
PL0S One. 2020;15(3):e0229987.

77



126.

127.

128.

Bateman BT, Huybrechts KF, Fischer MA, Seely EW, Ecker JL, Oberg AS, et
al. Chronic hypertension in pregnancy and the risk of congenital malformations:
a cohort study. Am J Obstet Gynecol. 2015;212(3):337.e1-14.

Silva JA, Neves AL, Flor-de-Lima F, Soares P, Guimaraes H. Risk Factors and
Outcomes of Tetralogy of Fallot: From Fetal to Neonatal Life. Pediatr Cardiol.
2020;41(1):155-64.

Suard C, Flori A, Paoli F, Loundou A, Fouilloux V, Sigaudy S, et al. Accuracy
of prenatal screening for congenital heart disease in population: A retrospective
study in Southern France. PLoS One. 2020;15(10):e0239476.

78



EKLER

Ek 1. Goriisme Formu

“Dogumsal kalp hastaliklarinda antenatal sonografi ile tan1 oranlar ve
dogrulugunun degerlendirilmesi” ¢alismasi

GORUSME FORMU

Iyi giinler, ben Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin Hastaliklar1 ve
Dogum Boéliimiinden Doktor . Sizi, ¢ocugunuz un kalp
rahatsizlig1 ile ilgili olarak rahatsiz ediyorum. Dogustan kalp rahatsizligi olan
bebeklerin, gebelik ve c¢ocukluk dénemindeki sonuglarini takip ediyoruz ve bu
konuda bir aragtirma yapiyoruz. Bana, sadece 5 dakika ayirip birka¢ soruya cevap
vererek yardimci olmanizi rica ediyorum. Bu sayede, ¢cocugunuzun durumundaki
bebeklere dair bilimsel veri elde edebiliriz.

Cocugunuz su an kag aylik (ka¢ yasinda):

Su an siz kag yasindasiniz?

(Kalp hastalig1 olan) ¢ocuk, kacinct cocugunuz?
Kardesglerinde (diger ¢ocuklarinizda) kalp hastaligi veya diger rahatsizlik var mi?

Sizin veya esinizin kalp rahatsizli§1 var m1?

Cocugunuzun durumu gebelikte (ultrasonlarda) saptanmis miydi?

Saptandi ise gebeligin kaginci ayinda?

Gebelikte ayrintili ultrasona girmis miydiniz?
(Ayrintil1 ultrasona) girdiyseniz nerede / hangi hastanede?

(Ayrintili ultrasona) girdiyseniz kag haftalik iken?

Gebeligin ilk 3 ayinda ikili tarama testi yapilmis miydi?
(Yapildiysa) risk artis1 var miydi?

(Yapildiysa) ense kalinliginda artig var miydi?
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Gebelikte tiim takiplerinize (genelde aylik olarak) diizenli gidebildiniz mi?

Gebelik oncesi folik asit vitamini kullanmis miydiniz?

Gebelikte onemli bir sorun yasadiniz m1 (kanama, ytiksek tansiyon, gizli seker gibi)?
(Kalp hastaligi olan) Cocugunuz kag¢ haftada dogmustu? Erken dogum oldu mu?
(Kalp hastaligi olan) Cocugunuz ka¢ gram dogmustu?

(Kalp hastalig1 olan) Cocugunuz normal dogum mu sezaryen ile mi dogmustu?
Dogum sonras1 bebekle ilgili acil bir durum oldu mu (morarma, acil sevk gibi)?
(Kalp hastalig1 olan) Cocugunuzda ek bir durum/sakatlik var miydi?

(Kalp hastalig1 olan) Cocugunuz genetik bir tan1 ald1 m1?

(Kalp hastalig1 olan) Cocugunuz kalp ameliyat1 (anjiyo, agik gibi) gecirdi mi?

Eklemek istediginiz (sizce onemli) bir bilgi var m1?

Ilginize ¢ok tesekkiir ediyor, ¢ocugunuza tekrar gegmis olsun dileklerimizi iletiyoruz.
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