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OZET

KAYMAZ, EY. Dogumsal Kalp Hastahigi Tanii Ergen ve Gen¢ Eriskinlerin
Kardiyak Hastalik Bilgi Diizeyleri, Bilgi Diizeyine Etki Eden Parametreler ve flac
Tedavisi Uyumunun Degerlendirilmesi. Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Uzmanlik Tezi. Ankara, 2024. Giiniimiizde dogumsal
kalp hastaligi (DKH) tanili ¢ocuklarin yaklasik %90°1 eriskin ¢aga ulasmaktadir (1).
Bu hastalarin yasam boyu izlemi 6nerilmesine karsin, hastalarin biiylik ¢ogunlugunun
pediatrik izlemden eriskin izlemine gegislerini izleyen donemde takipten ¢ikma
egiliminde olabildikleri bilinmektedir (2,3). Bu durum hastalarin ¢ocukluk doneminde
hastaliklarina iligkin yetersiz bilgi sahibi olmalar1 ile iligkilendirilmistir. (2,4)
Calismamiz ile hastanemizde takipli adolesan hastalarimizin dogumsal kalp
hastaliklarina iliskin bilgilerinin ve tedavi uyumlarinin degerlendirilmesi
hedeflenmistir. Hastalik bilgisi degerlendirmesi i¢in hastalarin tedavileri, endokardit,
kalp hastaligina iligkin gebelik riskleri, uygun gebelikten korunma (kontrasepsiyon)
yontemleri, hastaligin bir sonraki nesilde tekrarlama ihtimali gibi bir¢ok alanda
sorgulandig1 Leuven Dogumsal Kalp Hastalign Bilgi Olcegi (LDKHBO) nin Tiirkce
gegerlilik ve giivenirlik ¢alismasi gergeklestirildi. % 80 ve istiinde dogru cevap
yiizdesine sahip olan hastalar yeterli bilgi diizeyine sahip olarak degerlendirildi. ilag
tedavisi uyumunu degerlendirmek icin ilag Uyumunu Bildirim Olgegi (IUBO)
kullanildi. Calismamiza katilan 118 adolesan hastadan sadece ikisi yeterli bilgi
diizeyine sahip olarak degerlendirildi; ortalama LDKHBO puani 100 iizerinden 51.09
olarak hesaplandi. Yas1 daha biiyiik olan (>18 yas) hastalarin hastalik bilgi diizeyi daha
kiigiik yastaki hastalara gore istatistiki olarak anlamli olarak daha yiiksek (p=0.004)
saptandi. Yiksek ilag uyumu gosteren hastalarin bilgi diizeyinin de ilag tedavisine
daha az uyumlu olan hastalara gore daha yiiksek oldugu gézlemlendi (p=0.026). En az
bilgi sahibi olunan konular endokardit ve iireme sagligiydi. Hastalarimizin kalp
hastaliklar1 hakkinda yeterli bilgiye sahip olmayisi eriskinlikte takip ve tedavi planina
uyumsuzluga, morbidite ve mortalite riskinde artisa yol agabilir (2,4-6). Belirtilen
risklerin Oniine gecebilmek icin pediatrik kardiyologlar ve ergen sagligi uzmanlarinin
is birligi baglatilacak, hastanin saglik okuryazarligi ve uyumunu arttirmaya odaklanan,

yapilandirilmis bir egitim programi ¢6ziim olabilir.

Anahtar Sozciikler: dogumsal kalp hastaligi, hastalik bilgisi, ilag uyumu, adolesan,
ergen



ABSTRACT

KAYMAZ, EY. Evaluation of Disease Knowledge and Medication Adherence in
Adolescents and Young Adults with Congenital Heart Disease and Factors
Affecting Level of Knowledge. Hacettepe University Medical Faculty Department
of Pediatrics, Thesis in Pediatrics, Ankara, 2024. Nowadays, approximately 90% of
children diagnosed with congenital heart diseases (CHD) survive into adulthood (1).
Despite recommendations, many do not receive lifelong follow-up care, especially
after transitioning from pediatric to adult care (2,3). This lack of follow-up was
associated with patients' insufficient knowledge about their disorder during childhood.
(2,4) The objective of this study was to assess the level of CHD-related knowledge
and compliance of adolescents under our care. The Turkish version of the Leuven
Knowledge Questionnaire for Congenital Heart Disease (LKQCHD) was performed
and used to evaluate CHD-related knowledge, including treatments, endocarditis,
pregnancy risks, appropriate contraceptive methods, and the risk of recurrence.
Adequate disease knowledge was defined as >80% correct answers. The Medication
Adherence Reporting Scale (MARS) was used to assess medication adherence. Within
118 adolescents, only 2 patients demonstrated sufficient knowledge; the mean
LKQCHD score was 51.09 out of 100. Older patients (aged >18 years) showed greater
knowledge compared to their younger peers (p=0.004), and those with high medication
adherence also exhibited greater disease knowledge (p=0.026). Endocarditis and
reproductive health-related knowledge were the poorest.

Our patients’ lack of adequate knowledge about their cardiac disease may lead to non-
compliance and an increase in comorbidity and mortality in adulthood (2,4-6).
Initiating a collaboration between pediatric cardiologists and adolescent health
specialists to implement a structured educational program focusing on enhancing the
patient's health literacy and compliance may serve as a solution to mitigate the

mentioned risks.

Keywords: congenital heart disease, disease knowledge, medication adherence,

adolescent, transitional care
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1. GIRIS ve AMAC

Dogumsal kalp hastaliklar1 (DKH) en sik goriilen konjenital anomaliler olup
her 1000 canli dogumun 8’inde saptanmaktadir (7). Kardiyak anomalilerin erken
taninmasima yonelik tarama programlarinin olusturulmasi, tedavilerine yonelik
medikal, girisimsel ve cerrahi yontemlerin gelistirilmesi sonucu konjenital kalp
hastaliklarina sahip bireylerin sagkalim siiresi uzamistir (8). Yasam boyu takip, kimi
olgularda yasam boyu ¢oklu ilag tedavisi, tekrarlayan kardiyak kateterizasyon, cerrahi
gerektiren bu hastaliklara sahip bireylerin sayisinin artmasi ile “eriskin dogumsal kalp
hastaliklar1” kavrami ortaya ¢ikmustir (9,10). Dogumsal kalp hastaliklarina sahip

bireylerin erigkinlikteki takibi i¢in 6zellikli uzmanlar yetistirme yoluna girilmistir.

Dogumsal kardiyak anomalilerin hizli taninmas1 ve etkin tedavi edilebilmesi
i¢in biiylik adimlar atilmis olsa da hastalarin 6zellikle cocuk kardiyoloji izleminden
eriskin kardiyoloji izlemine devrini takip eden yillarda poliklinik kontrollerini
aksattiklar1 gozlenmistir (2—4). Kardiyak cerrahi 6ykiisii olan, orta ve ileri derecede
kompleks kardiyak anatomiye sahip olan hastalar dahi takipsizlik oranmnin
azimsanamayacak kadar yiiksek oldugu saptanmustir (3,4). Takipsizligin altinda yatan
sebepler incelendiginde hastalarin biiylik cogunlugunun kendilerini “iyi” veya
“lyilesmis” hissettikleri i¢in takibe gitmeyi gerekli gérmedikleri, hastaliklarinin yagam

boyu takip gerektiren bir durum oldugunun bilincinde olmadiklar1 farkina varilmigtir
(2,4).

Bu durumun 6niine gecebilmek adina dogumsal kalp hastalarinin takipsiz
kalmasma ikincil gelisebilecek uzun dénem komplikasyonlar (6rn: aritmi, kalp
yetmezligi, sekonder pulmoner hipertansiyon ve eritrositoz), dogabilecek morbidite,
mortalite ve maddi yiikiin 6niine gegebilmek i¢in hastalarin kendisinin, ailelerinden

bagimsiz ve sistematik olarak bilgilendirildigi programlar baglatilmistir (11,12).

Kanada, Hollanda ve Amerika Birlesik Devletleri (ABD) basta olmak iizere
cesitli lilkelerde sinirli merkezlerde Ornekleri bulunan bu egitim programlari

cogunlukla 12-17 yas araligindaki hastalara yonelik gergeklestirilen, dogumsal



kardiyak anomalilere sahip ¢ocuk ve ergen hastalar ile ¢alisma deneyimi bulunan
hemsirelerin  bilgilendirici konumunda oldugu Yyapilanmalardir (11-13). Bu
programlar ile hasta hastaligi hakkinda bilgilendirilerken gencin hastalik 6z-yonetim
becerisinin de pekistirilmesi ve ¢ocuk izleminden erigkin izlemine devir siirecinin

hasta i¢in daha az travmatik bir hale getirilmesi hedeflenmistir (14).

Bilindigi kadar1 ile iilkemizde dogumsal kalp hastaligi tanili ¢ocuk ve
ergenlerin kalp hastaliklar1 hakkinda sistematik olarak bilgilendirildigi bir yapilanma
bulunmamaktadir ve Tiirkiye’de yasayan dogumsal kalp hastalig tanili genglerin bilgi
diizeyini degerlendirilen ¢aligsmalar kisithidir. 2012 yilinda DKH tanil1 58 erigkin hasta
ile gergeklestirilen “Dogumsal Kalp Hastalig1 Olan Yetiskin Hastalarin; Hastaliklari,
Hastaliklariin  Komplikasyonlar1 ve Tedavisi Hakkindaki Bilgi Diizeylerinin
Degerlendirilmesi” isimli c¢alismada erigkin hastalarin kardiyak hastaliklarinin
tedavisi, izlemi ve hastaliklarina iliskin komorbid durumlar hakkindaki bilgilerinin
yetersiz oldugu sonucuna ulasilmis olmakla beraber calismada gecerlilik ve
giivenirligi kanitlanmis bir 6lgek kullanilmamugtir (15). Tiirkge literatiir tarandiginda
DKH tanili cocuk ve ergen hastalarin kardiyak hastalik bilgi diizeyi ve kardiyak ila¢
tedavi uyumunu birlikte degerlendiren bir ¢alismaya rastlanmamistir. Hastanemizde
takipli, dogumsal kalp hastlaligi tanili ergenlerin kalp hastaliklarina dair bilgi
diizeylerini, tedavi uyumlarini; hastalik bilgisi ve ila¢ tedavisi uyumunu etkileyen
etkenleri degerlendirdigimiz ¢alismamizin bu anlamda {ilkemiz i¢in degerli olacagi

inancindayiz.



2. GENEL BILGILER

2.1. Kalp ve Kalpten Cikan Biiyiik Damarlarin Embriyolojisi

Kardiyak morfogenez 4 temel 6nciil hiicre grubu iizerinden gergeklesir. Bunlar
lateral mezodermden kdken alan birinci kalp alani hiicreleri, ikinci kalp alani hiicreleri,

proepikardial hiicreler ve ndral krista hiicreleridir (Sekil 2.1).

Onciilii Oldugu Kardiyak Hiicre Onciilii Oldugu Kardiyak Yapi
Sol ventrikiile ait kardiyomiyositler

b Atrial kardiyomiyositler
Kardiyak iletim sistemi hiicreleri

Wnt/B-catenin i Ip Sah
BMP, FGF, B"'":‘:(:,S:,? ast Endokavd
activin/nodal Sag ventrikiile ait kardiyomiyositler Myokard
Atrial kardiyomiyositler
E—— Kardiyak iletim sistemi hiicreleri
—— Ikinci Kalp Sahast Vaskiiler duz"kas hiicreleri
Mezoderm YH__ Ig Hacreleri Endotelyal hiicreler
creler
- ‘ Ventrikiiler kardiyomiyositler
Kardiyak iletim sistemi hticreleri Koroner damarlar
Pro-epikardial Endotelyal hiicreler Epikard
Hucreler Fibroblastlar
5 Kalp kapaklar
Néronlar
= . . . Cikim yolunun septasyonu
O ‘ g Vaskler diiz kas hticreleri Parasempatik inervasyon
Ektoderm Noral Krista

Sekil 2.1. Kardiyak morfogenezin onciil hiicreleri ve olusturdugu yapilar

CMJ Tan ve ¢calisma arkadaslarina ait “The Transitional Heart: From Early Embryonic and Fetal
Development to Neonatal Life” isimli yayindan alinarak Tiirkee diline ¢evrilmistir.

Embriyonun gastrulasyon evresini takiben lateral mezoderme ait hiicreler
cesitli indiiktor (6rn: Kemik Morfojenik Proteinler-BMP) ve inhibitér (6rn: Wnt/p-
catenin yolagi tizerinden) sinyaller altinda farklilagarak kardiyak progenitor hiicrelere
doniistir. Kardiyak progenitor hiicreler embriyonun 15.gilinlinde, kardiyak hilal
(cardiac crescent) isimli bir yapi olusturur. Heniiz bu asamada dahi Nodal-
Pitx2c yolagi {lizerinden hangi kardiyak yapilarin sagda, hangilerinin solda
konumlanacagi belirlenmeye baglanmistir (16). Retinoik asit yolagi {izerinden
kardiyak mezodermin sinirlart ¢izilmistir. Morfogenezin ilerleyen asamalarinda ise
yine retinoik asit sinyal yolaklar1 {izerinden kardiyak miyositlerin differansiyonu

gerceklesecektir (17).



Kardiyak hilal biinyesinde birinci kalp sahasi ve ikinci kalp sahasi olarak
isimlendiren alanlar bulundurmaktadir. Bu alanlardaki onciil hiicreler GATA4, Nkx2-
5 gibi ¢esitli genlerin ekspresyonu altinda kardiyak tiipleri olusturur. 20-22.giinler
araliginda gerceklesen embriyonal lateral katlanma ile kardiyak tiipler birlesir ve
pritimif kalp tiliplini meydana getirir. Lateral katlanmay: takiben gerceklesen
sefalokaudal katlanma ile kalp sefalik bolgeden gelecekte toraksi olusturacak olan
alana taginir ancak halen daha dorsal mezokard araciligi ile embriyo duvarina

tutunmaktadir.

Primitif kalp tiipii arteriyal (truncus arteriosus) ve vendz (siniis venosus) uglara
sahiptir. Insan embriyosunda fertilizasyon sonrasi 23.giinde ilk kez goriilmeye
baslanan kontraksiyonlar ile vendz ugtan alinan kan arteriyel uca pompalanmaya
baglanir. Primitif tiipiin en i¢ katmani endokardiyal hiicreler ile kapli iken dig katman
miyokardiyal hiicreler ile ortiiliidiir, endokardiyal ve miyokardiyal hiicreler arasinda
“kardiyak jelly” olarak adlandirilan ekstraselliller matriks bulunur. Embriyonun
ilerleyen giinlerinde pritimif kalp tlipli uzayarak kendi i¢inde kivrilmaya ve
bogumlanmaya baslar. Tiipiin kranyal ucu ventrokaudal ve saga dogru bir biikiilme
gosterirken tiipiin kaudal ucu dorsokranyal ve sola dogru bir biikiilme gosterir, bu olay
“kardiyak looping” adlandirilir. Bu olay tiipiin kranyal ucunun saga dogru biikiilme
gostermesi sebebi ile “d-looping” olarak da anilmaktadir. Bir yandan biikiiliirken bir
yandan da bogumlanan tiip “ballooning” olarak adlandirilan bir siire¢ ile ilkel
ventrikiilleri ve atriyumlari ortaya ¢ikarir (18). Basta limeni kivrimsiz olan bu yapida
“looping™ siireci ilerledik¢e gelecekte ventrikiilleri olusturacak kisimlarda daha
belirgin olmak iizere trabekiilasyonlar ve kalbin odaciklarini olusturacak bolgeler
arasinda septasyon gozlenir. Kardiyak septasyonda endokardiyal yastikgilar olarak
bilinen ve ekstraelliiler matriksin (kardiyak jelly) tomurcuklanmasi ile ortaya ¢ikan
yapilar gorev almaktadir. Endokardiyal yastiklar bogumlanmus tiipte yer aldigi bolge
ve hizmet edecegi goreve gore kendi iclerinde atriyoventrikiiler yastik¢iklar (anterior
ve posterior) ve ¢ikim yolu yastik¢iklart (pariyetal ve septal) olarak gruplara ayrilir.
Endokardiyal yastik¢iklarda konumlanmis hiicreler Notch, BMP and TGF- 3 sinyal
yolaklarindan gelen iletiler altinda farklilasir ve septasyon baslar. Cikim yolunun

septasyonunda ise bu yapilara ek olarak dorsal noral tiipten koken alip faringeal



arkuslar iizerinden kalbe go¢ eden noral krista hiicreleri rol oynar. Kardiyak noral
krista hiicreleri ayrica kalp kapakgiklarinin olusumu, kalbin otonom ve duyusal
innervasyonunda gorev alir. Koroner damarlar ve kalbin epikard tabakasini, septum
transversum mezankimine komsu pro-epikardial organda konumlanmis proepikardiyal
progenitdr hiicreler olusturur. Insan kalbi gestasyonel 7.haftada 4 odacikli

goriiniimiine ulagmustir (19) (Sekil 2.2).

Kranyal Arleriyal ug
BKS
—
N Pro-epikardial /
Kaudal Venoz ug o e
IVC
Gestasyonel 2.hafta Gestasyonel 3.hafta Gestasyonel 4.hafta Gestasyonel 7.hafta

Sekil 2.2. Kalbin embriyolojik gelisimi

BKS: birinci kalp sahas1, IKS: ikinci kalp sahas1, CY: ¢cikim yolu, PKT: primitif kalp tiipii, FM: faringeal
membran, KNKh: kardiyak noral krista hiicreleri, RV: right ventricle (sag ventrikiil), LV: left ventricle
(sol ventrikiil), SVC: superior vena kava, [IVC: inferior vena cava, RA: right atriyum (sag atriyum), LA:
left atriyum (sol atriyum), PA: pulmoner arter

CMJ Tan ve ¢alisma arkadaslarina ait “The Transitional Heart: From Early Embryonic and Fetal
Development to Neonatal Life” isimli yayindan alinarak Tiirk¢e diline ¢evrilmistir.

2.1.1. Sistemik Venoz Doniis ve Atriyal Septasyon

Sinus venosus; umblikal venler, vitellin venler ve kardinal venlerden gelen
vendz kam kalbe getiren yapidir. ki boynuzlu bu yap: embriyonun 3.haftasinda
simetrik bir goriinlime sahipken embriyonal yasamin ilerleyen giinlerinde yeni gelisen
cesitli anastamozlar ve vitellin venlerin kaybolmasi ile sistemik vendz doniisii sag
atriyuma getirecek sekilde organize olur (20). Sol atriyum olarak belirlenmis bolge ise
heniliz gelisiminini tamamlamamis olan akcigerler ile pulmoner venler aracilig: ile
baglantilar olusturulacaktir. Gelisimin 4. haftasinda ortak atriyal ¢atidan uzanim
gosteren septum primum olarak adlandirilan bir yapi belirir, bu yapmm ucunda
mezensimal sapka olarak adlandirilan bir endokardiyal hiicre toplulugu da mevcuttur.
Bu asamada gelecekte atrioventrikiiler kanali olusturacak endokardiyal yastik¢ilar da
ortaya ¢ikmistir. Septum primum ve mezensimal sapka atriyum tavanindan asagi

uzama gosterirken endokardiyal yastiklar da bu yapiya dogru yukari bir uzanim



gosterir. Ust ve alt atriyal uclardan birbirlerine uzanim gdsteren bu yapilar1 ayiran
bosluk primer atriyal foramen olarak adlandirilir. Ustten uzanim gdsteren septum
primum ucundaki mezensimal sapka ile endokardiyal yastiklarin bulugmasi ile primer
atriyal foramen kapanir (mezenkimal sapkanin bir nevi yapistirict gorevini iistlendigi
sOylenir) (21). Bu bulusmayi takiben septum primumun atriyal gatiya yakin olan,
kranyal kisminda kopma meydana gelir; bu sekilde ikincil atriyal foramen olusur.
Daha sonrasinda “foramen ovale” olarak adlandirilacak olan bu ikincil foramenin
istinde septum primumdan koken alan ince bir flep bulunmaktadir. Fetal hayatta
plasentadan donen oksijenden zengin kanin kalbin sol tarafina ulagmasina izin vererek
kanin fetal beyin ve kalp koronerlerine iletilmesine saglayacak olan bu yap1 dogum

sonras1 dolagimdaki degisiklikler sonras1 kapanacaktir.

2.1.2. Ventrikiiler Septasyon ve AV kapaklarin olusumu

Primitif kalp tiipiiniin biikiilmesi ve balonlagmasi ile ventrikiilleri olusturacak
alanlar belirlenmis, minér trabekiilasyonlar goériilmeye baslanmistir. Embriyonik
hayatin 30-23 giinlerinde ventrikiiler apeks sola dogru tasinmistir. Atriyoventrikiiler
(AV) acikligi cevreleyen superior ve inferior endokardiyal yastik¢ilarin giderek
birbirlerine yaklagmasi ile 34-36.giinlerde AV septum ve primitif AV kapaklar (mitral
ve trikiispid) olusur (20).

TGF-B ailesinin iiyelerinden kemik morfogenetik proteinler (BMP) ve ALK2
sinyal yolaklari AV septum ve AV kapaklarin formasyonunda etkin rol oynar;
Ozellikle TGF-B sinyalleri endokardiyal yastikgilarin gelisebilmesi igin gerekli olan
endokardiyal hiicrelerin kardiyak jelly igine go¢ii ve takibindeki endotelyal-

mezenkimal transformasyonun (EMT) gergeklesebilmesi i¢in 6nemlidir (22,23).

2.1.3. Cikim Yolu ve Semilunar Kapaklarin Olusumu

Kalp olusumu sirasinda, kalbin arteriyel kutbu kaudal ve faringeal bolgeye
uzanim gostermeye baslarken aortik kese kokenli yapilar olan aortik arkuslarin ¢ogu
embriyonel 4.haftada olusumunu tamamlamistir. Trunkusta konumlanan ikinci kalp
sahasi hiicrelerine dorsal noral tiip kokenli kardiyak noral krista hiicrelerinin de gocii

ile ¢ikim yolu sekillenmeye baglar, ¢ikim yoluna ait yapilar ve semilunar kapaklar



belirtilen bu iki hiicre grubunun ¢esitli sinyal yolaklar1 ve tranksripsiyon faktorleri
altinda etkilesimi ile olusacaktir (19). Embriyonal yasamin 35.giinlinde truncus
arteriosusun distal kisminda konal yastikgiklarin fiizyonu baslamakla beraber

interventrikiiler ve interkonal foramenler halen izlenmektedir (20).

Distalden baslayan konal fiizyon devam ederken konus proksimalinde de
semilunar kapaklar olugsmustur. Pulmoner kapak embriyonik yasamin erken
safhalarinda posterior ve solda, aort kapak ise anterior ve sagda konumlanmisken 33-
36.glinler arasinda pulmoner kapak posteriorden anteriora dogru kademeli olarak yer
degistirir, 36.gliniin sonunda pulmoner kapak artik aort kapagmin anterioruna ve
soluna tasinmustir (20). Distalde 4. ve 6. faringeal arkuslar tarafindan sabitlenmis olan
konus i¢indeki trunkal yastik¢iklar distalden proksimale spiral vari bir yol izleyerek
birlesir ve embriyonal 7. haftada tam flizyona ugrar, boylece aorta ve pulmoner arter
tam olarak birbirinden ayrilmis olur (20). Cikim yolu formasyonu ve aortikopulmoner
septasyonda da TGF- B, BMP ve Notch sinyal yolaklar1 6énemli rol oynar (24,25).
NOTCH1 gen mutasyonlarinin bikiispid aort kapagi gelisimi ile iligkili oldugu
gosterilmistir (26).

2.1.4. Faringeal Arkuslar ve Dorsal Aorta

Aortik keseden koken alan aortik arkuslar ilk kez embriyonal 4.haftada
belirmeye baslar. Basta simetrik c¢iftler halinde gozlenen arkuslar embriyonik yagam
ilerledik¢ce remodellinge ugrar, bir kismi regrese olur. Altt ¢ift ayn1 anda mevcut

degildir; farkli asamalarda gelisir ve kaybolurlar (Sekil 2.3).

e Birinci aortik arkus: embriyonik yasamin yaklagik 22.giiniinde gerilemekle
birlikte remnantlar1 maksiller arterin bir kismini olusturur.

e ikinci aortik arkus: embriyonik yasamin yaklagik 22.giiniinde gerilemekle
birlikte kalintilar1 hiyoid ve stapedial arterlerin bir kismini olusturur.

e Uciincii aortik arkus: bilateral ana karotis arterlerin ve bilateral proksimal
internal karotis arterlerin olusumuna katkida bulunur.

e Dordiincii aortik arkus: Sag 4.aortik arkus proksimal subklavyen arterin

olusumuna katki saglarken sol 4.arkustan aortik arkin medial kism1 olusur.



e Besinci aortik arkus: erken donemde regrese olur, dolagima 6nemli bir katki
saglamadigi disliniilmektedir ancak persiste etmesi durumunda ‘“double
barrel aorta” anomalisi goriilebilir.

e Altinci aortik arkus: ventral pargasi pulmoner arterlerin distal kismini, dorsal

pargasi ise duktus arteriosusu olusturur (27-29).

Ventral Dorsal Dorsal Ventral
aorta aorta aorta aorta

Common (ortak)
karotis arter

Brakiosefalik
trunkus

arteriosus

ortak
pulmoner
arter

> Vertebral
arter
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aorta

Subklavyen
arter

x

7.intersegmental 7.intersegmental
arter arter

Sekil 2.3. Aortik arkuslar ve arkuslardan gelisen damar yapilar (29)

Yine aortik keseden koken alan yapilar olan dorsal aortalar (sag ve sol)
belirtilen aortik arkuslar ile devamlilik gdosterir; sag ve sol dorsal aortalar aortik
arkuslarla birlesim segmentlerin altinda ise her iki dorsal aorta birleserek inen aortay1
olusturur. Bilateral yedi intersegmental artere dal verir. Ustteki ilk 6 arter; vertebral,
superior interkostal ve derin servikal arterlerin gelisimine katkida bulunur.
7.intersegmental arter ise bilateral subklavyen arterlerin olusumuna katki saglar. Sag
dorsal aorta genellikle yedinci ara segment arterin ¢ikisi ile sol dorsal aorta ile birlesme

yeri arasinda geriler (28).

2.1.5. Fetal Dolasim

Fetal kalbin ilk atimlart ile baglayan dolasimda kan oksijenizasyonu basta yolk
sac isimli yapiya aitken yaklasik gestasyonel 10.haftada kanin oksijenizasyonu ve

fetlise besin saglama gorevini plasenta iistlenir. Plasenta oksijenizasyon becerisi kisitli



bir organdir; fetal hayatta fetlise sunulabilen en yiiksek pO2 30-35 mmHg’dir.
Intrauterin yasamin devamlilig1 i¢in plasenta ve fetiis arasinda iki yonlii calisan bu 6zel
dolasim sistemi kendine has ekstrakardiyak ve intrakardiyak santlar igermektedir;
santlar duktus venosus, foramen ovale ve duktus arteriosus isimli 3 yapi iizerinden

saglanir (30).

Fetiisten umbilikal arterler yolu ile donen deoksijenize kan plasentantada
oksijenize edildikten sonra umbilikal ven yolu ile fetiise geri gonderilir; bu kanin
yaklasik %50’si hepatik dolasima yonlendirilirken kalani duktus venosus isimli bir
yap1 aracilig ile hepatik dolagimi “by-pass” eder ve dogrudan inferior vena kavaya
(IVC) yonlendirilir. Inferior vena kavada fetiisiin viicut alt yarimindan dénen vendz
kan ile karigarak sag atriyum-IVC bileskesinde konumlanmis, dstakian kapak yolu
dogrudan sag atriyuma (RA) gelir. RA’ya dolan kanin bir kismi foramen ovale yolu
ile sol atriyum (LA) ve sonrasinda sol ventrikiil (LV) iizerinden asendan aortaya
ulasirken RA’da kalan kan trikiispid kapak araciligi ile sag ventrikiile dolar ve
pulmoner artere ulasir. Asendan aortaya iletilen kan fetal beyin, koroner arterler ve
viicudun st ekstremitelerini besler. Fetal hayatta vendz doniis ¢ok az oldugundan
foramen ovale yolu ile LV’ye saglanan kan belirtilen organlarin temel besin kaynagidir
(Sekil 2.4).
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Sekil 2.4. Fetal dolagim

Pulmoner artere dolan kan ise artmis pulmoner vaskiiler rezistans (PVR) sebebi
ile bulundurdugu hacmin sadece %5 kadarini akcigere iletebilirken kalanimi duktus
arteriosus isimli bir yapi iizerinden, sagdan sola sant gostererek, desendan aortaya
iletilir; bu kan fetiistin alt viicut yarimin1 beslerken ayni1 zamanda umbilikal arterler

tizerinden plasentaya da kan doniisiinii saglar (31).

Yukarida agiklanan santlar sebebi ile fetal sol ventrikiiliin atim hacmi, sag
ventrikiiliin atim hacmi ile esit degildir; vendz doniisiin yaklasik %65'ini sag ventrikdil,
%35'ini sol ventrikiil alir. Sag ventrikiil atim hacmi, sol ventrikiil atim hacminin 1,3
kat1 kadardir. Fetal yasamda sag ventrikiil sistemik kan basincina karsi ¢alismak ve sol
ventrikiile kiyasla daha fazla voliim pompalamak durumunda oldugundan fetal sag

ventrikiiliin duvar kalinlig1 sol ventrikiile yakindir (31).
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2.1.6. Fetal Dolasimdan Yenidogan Dolasimina Gegis

Dogum sonrasi1 plasenta dolasimdan ayrilacak, temel gaz degisimi organi
akciger olacaktir. i1k soluk ile fetal yasamda s1v1 ile dolu olan akcigerlerin i¢i hava ile
dolmaya baglar. Mekanizmasi halen daha tam olarak anlasilmayan bir sekilde,
akcigerlere dolan hava pulmoner vazodilatasyona sebep olur, bdylece pulmoner
vaskiiler rezistans (PVR) diiser. Plasentanin dolasimdan ayrilmasi ile sistemik
vaskiiler rezistans (SVR) hizlica artar; SVR’nin PVR’yi yenmesi ile duktus arteriosus
diizeyindeki sant yon degistirir (soldan saga sant gézlenmeye baslar) ve akcigerlerin
kanlanmasi1 artar. Akcigerlerde gaz degisimine ugrayan, oksijenden zengin kan
pulmoner venler araciligi ile sol atriyuma doéner. Atriyumda artan voliim ve basincin
etkisi ile foramen ovale flepi hareketlenerek forameni kapatir. Foramen ovalenin
fizyolojik olarak kapanmasi postnatal 3.aya kadar siirebilirken anatomik kapanmasi

ise yillar siirebilecektir (31).

Fetal dolasima ait diger yapilar;

e Duktus arteriosus: artan parsiyel arteriyel oksijen basinci (paO2) ve
dolasimdaki prostaglandin (PG) seviyesindeki diisiis ile duktal diiz kas
kontraksiyona ugrar. Bu kontraksiyon sonucu duktus daralir ve post natal
10-15.saatte “fizyolojik kapanma” gerceklesir. Term yenidoganda yaklasik
3 hafta i¢inde duktus anatomik olarak da kapanacak ve artik bir ligament
haline gelecektir (ligamentum arteriosum) (32). Siyanotik kalp
hastaliklarinda duktus diisiik paO2 sebebi ile daha da ge¢ kapanabilmektedir.

e Duktus venosus: plasentanin dolagimdan ayrilmasi ile fonksiyonunu yitiren
bu yapt dogumu takip eden 2-18 giin igerisinde anatomik olarak da

kapanacaktir (32).

Dogumu takiben gerceklesen degisiklikler, kapanan santlar ile sag ve sol
ventrikiiliin is yiikleri de degismeye baslar. Fetal hayatta yiiksek PVR ile miicadele
etmek zorunda olan RV artik diisik direngli bir pulmoner dolagima kan
pompaladigindan is yiikii azalir, ventrikdl kiitlesi ve duvar kalinli§1 azalmaya baslar.

Buna karsilik, LV artik sadece iist viicut yarimina degil, tiim sisteme kan pompalamak
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zorundadir. Sisteme oksijenden zengin kani saglayabilmek adia sol ventrikiiliin
SVR’yi yenmesi gerekmektedir; bu nedenle sol ventrikiil kiitlesi ve duvar kalinligi
artmaya baslar ve artmis debi gereksiniminin karsilanabilmek i¢cin LV cesitli

katekolaminerjik yolaklar ile uyarilir (31).

Her ne kadar dogumu takiben PVR’de hizli bir diisiis goriilse de PVR’nin
eriskinde saptanan diizeylere gelmesi deniz seviyesinde postnatal 2-3.giinii bulur. Bu
stire¢ postnatal 7.gline kadar uzayabilir. Hipoksi, hiperkapni ve asidoz varliginda
yenidoganda pulmoner vazokonstriikksiyon yaniti olusacagindan bu durumlarin

varliginda PVR diisiisii daha da gecikebilmektedir.

2.2. Dogumsal Kalp Hastaliklari: Tanim, Etiyoloji ve Siniflama

Dogumsal kalp hastaliklar1 (DKH) kalp ve kalbe ait yapilarin (aorta, pulmoner
arter, pulmoner venler ve koroner arterler) konjenital yapisal ve fonksiyonel

bozukluklari olarak 6zetlenebilir.

2.2.1. Etiyoloji

Dogumsal kalp hastaligi tanili olgularin %20 ile %40 arasinda degiskenlik
gosteren bir kisminda altta yatan genetik veya gevresel bir etken gosterilebilmisken
olgularin biiylik ¢ogunlugunun etiyolojisi halen bilinmemektedir (33,34). Siklikla
sendromik olgularda, daha nadir olmakla beraber non sendromik (izole dogumsal
kardiyak anomali) olgularda siklikla altta yatan kromozomal bozukluklar, kopya sayisi
degisiklikleri  (CNV), monogenik  bozukluklar  (tek gen  hastaliklari)
saptanabilmektedir (35) (Tablo 2.1 ve 2.2).

Tek gen hastaliklar1 arasinda 6zellikle kalp gelisiminin erken evrelerinde ve
kardiyak morfogenezde etkin rol oynadigi ortaya konmus GATA4, Nkx2.5, TFAP2 ve
Tbx5 gibi gesitli transkripsiyon faktorlerini kodlayan genlere ait mutasyonlarin da yer

almasi dikkat gekmektedir (36).

Dogumsal kalp hastaligina ek olarak cesitli ekstrakardiyak malformasyonlarin

veya fenotipik bulgularin gézlendigi sendromik olgularda, aile dykiisii (1. ve. 2.derece
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akrabada DKH varlig1) varliginda genetik inceleme gerceklestirilmesi ve genetik
danismanlik saglanmasi onerilmektedir (37,38). Andploidilerin tanisinda karyotip
analizi, spesifik DNA bolgelerinin delesyon ve duplikasyon analizi i¢in floresan in situ
hibridizasyon (FISH) kullanilmaktadir. Kromozomal mikroarray ise 6zellikle kopya
sayist degisikliklerinin analizinde kullanilan bir yontem olsa da delesyon ve
duplikasyon, dengesiz translokasyonlar ve andploidi analizi i¢in kullanilabilmektedir.
Bu yontem standart karyotip analizi ile karsilastirildiginda daha yiiksek ¢oziintirliik
sunar. FISH’in aksine sadece spesifik bdlgelerin degil, tim genomun analizini
gerceklestirip  kontroller ile karsilastirir (37). Kromozomal mikroarray, FISH
analizinde saptanmamis mikrodelesyonlarin ve konvansiyonel karyotip analizinde
analizinde = gOsterilememis  kromozomal  bozukluklarin  belirlenmesinde

kullanilabilmektedir (37,39).

Tablo 2.1. Sendromik DKH etiyolojileri arasinda yer alan andploidi ve kopya sayisi
degisikliklerine 6rnekler

Sendrom Gen Locus Genetik defekt DKH
Down Bilinmiyor | 21. kromozom Trizomi ASD, VSD, AVSD, TOF
ASD, VSD, PDA, TOF,
Edwards Bilinmiyor | 18. kromozom Trizomi bikiispit aort kapak veya

pulmoner kapak

ASD, VSD, PDA,
Patau Bilinmiyor | 13. kromozom Trizomi Hipoplastik sol kalp
sendromu (HSKS)

Turner Bilinmiyor | X kromozomu Monozomi AK, bikiispit aort kapak

TOF, aortik arkus
anomaliler, aortik

DiGeorge TBX1 22pl11.2 Delesyon interruption tip B,
trikiispid atrezi, VSD
Supravalviiler veya
Williams- periferik AS, multipl AS,
Beuren ELN 7q11.23 Delesyon aort kapak ve mitral
kapak anomalileri
Cri-Du-Chat | CTNND2 5p15.2 Delesyon VSD, PDA, ASD, TOF
i .
CatEye |Bilinmiyor |  22ql1 HVEISLyon, TAPVD, TOF
duplikasyon
e HSKS, LV ¢ikim yolu
Jacobsen Bilinmiyor 11923 Delesyon defektleri




14

Tablo 2.2. Sendromik DKH etiyolojileri arasinda yer alan ve sik goriilen tek gen

mutasyonlari
Sendrom Gen Locus DKH
Periferik pulmoner
Alagille JAG1; NOTCH2 20p12; 1p12 hipoplazi, PS,
TOF
Holt-Oram TBX5 12924 ASD, VSD, PDA
PTPN11; KRAS; 12q24; 12p1.21;
SOS1; RAFL; 2p21; 3p25.2; 7934;
Noonan BRAF; MEK1,; 15022.31; 11p15.5; PS, ASSAVSD’
HRAS; NRAS; 1p13.2; 10925.2;
SHOC2; CBL; NF1 11923.3; 17911.2
Char TFAP2B 6p12 PDA
Ellis-van Creveld EVC; EVC2 4pl6 ASD / tek atriyum
Kol o fasy ancz Kﬁj&,?gﬁﬁ 12p12.0;7034; | PS, ?‘?(DK,MP
sendrom ' 15022.31; 19p13.3 Ipertrofi
MAP2K2 ' (HKMP)
CHARGE CHD7; SEMA3E 8pl2; 7g21.11 TOF, ASD, VSD
Okihiro SALL4 20913.2 VSD, PFO, TOF

Belirtildigi gibi cesitli gevresel faktorlerin de dogumsal kalp hastaligina sebep

olabildigi bilinmektedir; maternal hastaliklar (6rn: lupus, diabetes mellitus,
fenilketoniiri), gebelikte gegirilen enfeksiyonlar (rubella, sitomegalovirus enfeksiyonu
gibi), maternal ilag (6rn: lityum, paroksetin, retinoik asit), alkol veya madde kullanimu,
maternal organik solvent maruziyeti gibi durumlar ¢esitli kardiyak anomaliler ile

iliskilendirilmistir (40).

2.2.2. Simiflama

Yapisal dogumsal kalp hastaliklar1 anatomik ve klinik olan heterojen bir¢ok
farkli kardiyak anomaliyi i¢inde barindirir. Bu hastaliklar1 kendi icerisinde daha dogru
kategorize edebilmek adina gesitli smiflamalar 6ne siiriilmistir. Siyanotik ve
asiyanotik dogumsal kalp hastaliklar1 ayrimi gliniimiizde halen daha en sik kullanilan
siiflamalardan biridir. Sistemden toplanmis olan deoksijene vendz kanin sag
ventrikiilden sol ventrikiile sant1 sonucu akcigerde oksijenize olamadan sistemik

arteriyel dolagima karistigi dogumsal kalp hastaliklari hastada siyanoza sebep olmakta,
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bu nedenle “siyanotik dogumsal kalp hastaliklar1” olarak adlandirilmaktadir (Sekil

2.5).

Dogumsal Kalp Hastaliklan

Asiyanotik Siyanotik
Artmis Azalmis veya normal Artmis Normal veya azalmis
pulmoner akim pulmoner akim pulmoner akim pulmoner akim
| I (obstriiktif lezyonlar) BAT (obstriiktif lezyonlar)
] Hipoplastik sol kalp Fallot Tetralojisi
sol > sag santa reglrgitasyona PS i aliot letraiojis
uungcﬁ g g AS Tek ventrikul Trikiispid Atrezisi
) AK Trunkus arteriosus Pulmoner Atrezi
ASD Dogumsal MY pjirg) stenoz TAPVD Ebstein anomalisi
VSD Dogumsal TY
AVSD
PDA

Aortopulmoner pencere

Sekil 2.5. Dogumsal kalp hastaliklarinin hastada gdzlenen siyanoz varligina gore
siniflamasi

Dogumsal kalp hastaliklarinin tanmirhigimin artmasi, girisimsel ve cerrahi
tedavi yontemlerinin gelisimi ile dogumsal kalp hastaliklarina sahip bireylerin sag
kalim siiresi uzamistir. Hastanin erigkin izlem planinin ¢izilmesinde yol gosterici
olabilecek siniflamalara gidilme ihtiyaci dogmustur. 2001 yilinda Amerikan
Kardiyoloji Koleji (ACC) catist altinda, eriskin dogumsal kalp hastaliklarinin
yonetimine iligkin konferansta konjenital kalp hastaliginin anatomik karmasikligina
gore siniflandig1 “Bethesda Siniflamas1” ortaya atilmistir. Bu siniflama dogumsal kalp
anomalilerini kendi iginde “basit”, “orta derecede kompleks” ve “ileri derecede
kompleks” olarak gruplandirmustir (41) (Tablo 2.3, 2.4, 2.5).

Orta ve ileri derecede kompleks kardiyak anatomiye sahip defektlere sahip
dogumsal kalp hastalarin erigkin takibinin erigskin dogumsal kalp hastaliklarinda
uzmanlanmis hekimler tarafindan gerceklestirilmesini onerirken anatomik agidan basit
olarak degerlendirilen defektlere sahip hastalarin kardiyoloji uzmanligir bulunmayan

hekimlerce aralikli takibinin yeterli olabilecegi belirtilmistir (42).
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Tablo 2.3. Bethesda Eriskin Dogumsal Kalp Hastaliklar1 Siniflamasi: Basit Kardiyak
Anatomiye Sahip Dogumsal Kalp Hastaliklar1

Girisim uygulanmamis hastaliklar:
e izole konjenital aort kapak hastalig

e izole konjenital mitral kapak hastalig1 (parasiit kapak,
yarikl1 yaprak harig)

e izole PFO veya ASD

BASIT o izole, kiiciik VSD (iliskili ek lezyon olmadan)
KARDIYAK Hafif pulmoner darlik
ANATOMI pu

Onarilmis durumlar:
e Daha 6nceden ligate veya okliide edilmis duktus arteriosus
e Rezidii bulunmayan sekundum veya siniis venozus ASD
e Rezidii bulunmayan VSD

Tablo 2.4. Bethesda Erigkin Dogumsal Kalp Hastaliklar1 Siniflamasi: Orta Derecede
Kompleks Kardiyak Anatomiye Sahip Dogumsal Kalp Hastaliklari

Aorto-sol ventrikiiler fistiil

Pulmoner ven6z doniis anomalileri (PVDA) (kismi veya komplet)
AV kanal defektleri (kismi veya komplet)

Aort koarktasyonu (AK)

Ebstein anomalisi

Infindibiiler sag ventrikiil ¢tkim yolu darligi (hemodinamik olarak
anlamli)

Ostium primum ASD
Sinus venozus ASD
Kapanmamig PDA

ORTA Pulmoner kapak yetmezligi (orta ve agir)
DERECEDE Pulmoner kapak darlig1 (orta ve agir)
KOM P.LEKS Siniis valsalva fistiilii/anevrizmasi
KARDIYAI.( Subvalvar veya supravalvar aort darligi (HOCM haric)
ANATOMI

Tam diizeltme operasyonu gergeklestirilmis Fallot tetralojisi
(TOF)
Asagida belirtilen lezyonlar ile birlikteligi bulunan VSD:

e Kapak veya kapaklarin yoklugu

e Aort yetmezligi

e Aort koarktasyonu (AK)

o Mitral patolojiler

e Sag ventrikiil ¢ikim yolu darlig1

e “Straddling” (egerlesmis) trikiispid/mitral kapak

e Subaortik darlik
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Tablo 2.5. Bethesda Eriskin Dogumsal Kalp Hastaliklar1 Smiflamast: Ileri Derecede
Kompleks Kardiyak Anatomiye Sahip Dogumsal Kalp Hastaliklar1 (41)

Kondiiit varlig1 (Kapakli veya kapaksiz)
Siyanotik konjenital kalp defektleri (tiim formlar)
Cift-cikimli ventrikiil

Eisenmenger sendromu

Fontan dolasimi

iLERI Mitral atrezi
DERECEDE Tek ventrikiil (gift-giris veya ¢ift-cikimli, ortak veya primitif
KOMPLEKS ventrikiil)

KARDIYAK Pulmoner atrezi (tim formlz.m)
ANATOMI Pulmoner vaskiiler obstriiktif hastaliklar
Biiyiik arterlerin transpozisyonu (BAT)
Trikispid atrezi
Trunkus arteriosus/hemitrunkus

Yukarida belirtilmeyen atrioventrikiiler veya ventrikiiloarteriyel
baglantilarin diger anormallikleri (6rnegin, criss-cross kalp,
izomerizm, heterotaksi sendromlari, ventrikiiler inversiyon)

Erigkin dogumsal kalp hastaliklariin takibine ydnelik gilincellenen
kilavuzlarda hastada bulunan kardiyak anatominin karmasikligini, gilinliik fonksiyonel
kisitlanma derecesini ve klinik bulgularim1 (eslik eden aortopati, aritmi, kapak
hastaligi, ug-organ hasari, egzersiz kapasitesi, pulmoner hipertansiyon, Eisenmenger
sendromu, hipoksemi/siyanoz, hemodinamik olarak anlamli intrakardiyak sant varligi,
vendz veya arteriyel daralma ve ventrikiil genislemesi veya disfonksiyonu) gozeten
Yetiskin Konjenital Kalp Hastaligi Anatomik ve Fizyolojik Siniflamasi (ACHD-AP)
gibi yeni siiflamalar gelistirilmis olsa da pediatrik yas grubunda gegerliligi ortaya

konmus benzer bir siniflama bulunmamaktadir (43,44).
2.3. Dogumsal Kalp Hastaliklarimin Cocukluktan Eriskinlige Uzanan izlemi

2.3.1. Erken ve Orta Cocukluk Donemi Izlemi

BAT; TOF, hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS), trikiispid atrezi, Ebstein
anomalisi, ¢ift ¢cikimli sag ventrikiil (CCRV), ¢ift ¢ikimli sol ventrikiil gibi fonksiyonel
tek ventrikiil patolojileri; pulmoner atrezi (PA); kritik aort koarktasyonu veya darligi,

infrakardiyak total pulmoner venéz doniis anomalileri (TAPVD) gibi lezyonlar
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yasamin ilk giinlerinde siyanoz, solunum sikintisi, tifiiriim, zayif femoral nabizlar ile
kendini gosterebilirler (45,46). AV septal defektler PVR diistisii gergeklesip tifiiriim
ortaya ¢ikincaya kadar klinisyenler tarafindan atlanabilir; bu olgular yenidogan
doneminde beslenme giicliigli, hizli nefes alip verme, morarma gibi sikayetler ile
hastaneye basvurdugunda tanmabilir (47). Ulkemizde yenidoganlarm hastane
taburculugu oOncesinde uygulanan nabiz oksimetre taramasi kritik dogumsal kalp
hastaliklarinin heniiz semptom vermeden taninmasinda etkin, 6zgiinliigii yiiksek ve

erisimi kolay bir tarama yontemidir (48).

Yenidoganda duktus bagimli DKH siiphesinde (6rn: aortik interruption, HSKS,
intakt ventrikiiler septumlu BAT, CCRV, intakt ventrikiiler septumlu PA, HSKS,
PAnm eslik ettigi TOF) ve DKH siiphesi olup ekokardiyografiye erisimin olmadigi
durumlarda duktus agikligini korumaya yonelik hizlica intravenéz PG inflizyonuna
baglanmasi ve hiperoksiden kaginilmasi, yakin yogun bakim izlemi, hastanin ¢ocuk
kardiyoloji ile kardiyovaskiiler cerrahi tarafindan ortak izlemi, medikal tedavi,
girisimsel ve cerrahi planlanmanin gergeklestirilmesi hayatt 6nem arz etmektedir.
Duktus bagimli lezyonlar, yasamin ilk 1 ay1 icerisinde cerrahi gerektirebildigi gibi,
agir pulmoner géllenmenin oldugu trunkus arteriosus, atriyoventrikiiler septal defekt
(AVSD) gibi lezyonlarin antikonjestif tedaviye yanit1 kisitli oldugundan ve hastada
yasamin 6.-12.aylar1 kadar erken bir donemde pulmoner hipertansiyon gelisimine yol
acabildigi bilindiginden yine siit ¢ocuklugu doneminde operasyon gereksinimi

mevcuttur (45,46).

Dogumsal kalp hastaliklarina sahip yenidoganlarda preterm dogum, diisiik
dogum agirligi ve preterm dogumdan kaynakli RDS, BPD, NEK, ROP
komplikasyonlar saglikli yenidoganlara gore daha sik goriilebilirken %22-45 oraninda
eslik eden non-kardiyak anomaliler (pulmoner hipoplazi, konjenital diyafragma
defektleri, gastrointestinal, genitoiiriner ve santral sinir sistemi anomalileri)
saptanabilmektedir (49). Sistemik kan akimi ihtiyacinin yeterli saglanamadigi
olgularda u¢ organ hasar1 (6rn: nefropati) goriilebilmektedir (50). Dogumsal kalp
hastalig1 tanili ¢ocuklar ndérogelisimsel gerilik agisindan da riskli bir gruptur.

Norogelisimsel etkilenme, hipotoni, gelisim basamaklarinda geri kalma ile kendini
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kiiglik yasta gosterebilecegi gibi okul ¢aginda 6grenme giigliikleri, dikkat eksikligi ve
hiperaktivite bozuklugu (DEHB) ile de prezente olabilir (51).

Ozellikle orta ve ileri derecede kompleks kardiyak anomaliye sahip,
transkateter kardiyak girisim veya kardiyovaskiiler cerrahi 6ykiisii olan, kalp hastaligi
sebebi ile ila¢ tedavisi kullanan hastalarin yakin kardiyolojik takibi kalp hastaligina
iliskin dogabilecek komplikasyonlarin 6nlenmesi ve erken taninmasinda biiyiik 6nem
arz etmektedir. Bu komplikasyonlar arasinda basta kapak ve ventrikiiler yetmezlikler,
pulmoner hipertansiyon, aritmiler ve endokardit gelmekle beraber, gegirilmis
cerrahide yerlestirilen prostetik materyale iliskin patolojiler (6rn: santin
obstriiksiyonu, protez kapakta yapisal bozulma), Fontan operasyonu uygulanmis
hastalarda hepatik disfonksiyon, protein kaybettiren enteropati, plastik bronsit gibi
Ozellikli durumlar da yer almaktadir (52).

Dogumsal kalp hastaliklarinin bir kisminda yarismali sporlara katilim malign
aritmiler ve ani kardiyak oliim riski sebebi ile uygun goriilmeyebilse de hastalarin
bliylik ¢ogunlugunun cesitli sporlari, degisken siddet ve siklikta yapmalarinin
kardiyovaskiiler agidan ciddi risk yaratmadigi diisiiniilmektedir (53,54). Fiziksel
aktivitenin ¢ocugun fiziksel, duygusal ve psikososyal gelisimindeki rolii, sedenter
yasam biciminin getirebilecegi kardiyovaskiiler riskler de goézetildiginde o6zellikle
cocukluk caginda fiziksel aktivitede gereksiz kisitlamaya gitmek olumsuz sonuglar
doguracagindan her hasta kendi Ozelinde degerlendirilerek fiziksel aktivite
kisitlamalari netlestirilmelidir (53) (“2.3.3 Dogumsal Kalp Hastaligina Kaynaklanan
Fiziksel Kisitliliklar” isimli baslik altinda bu degerlendirme detaylandirilacaktir.).

2.3.2. Adolesans ve Eriskinlige Ozgiil izlem

Dogumsal kalp hastaligi tanili ¢ocuklarin %90’ min eriskin yasa erisebildigi
gosterilmistir (1). DKH varligi gocukluk doéneminde oldugu gibi adolesans ve
eriskinlik doneminde de kalp yetmezligi, aritmi, pulmoner vaskiiler hastalik ve ug
organ hasar1 gibi Kardiyovaskiiler komplikasyonlar ve diger sistemlere ait gesitli
hastaliklar agisindan ek risk olusturmaktadir (10,55). Konjenital kalp hastaliklarinin

yasam boyu takip gerektirmesine karsin, hastalarin 6zellikle pediatrik izlemden eriskin
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izlemine gecislerini izleyen donemde takiplerini aksatma egiliminde olabildikleri
bilinmektedir (56-58). Amerika Birlesik Devletleri (ABD)’de eriskin DKH iizerine
Ozellesmis 12 farkli merkezin katilimu ile, toplamda 922 DKH tanili eriskin hasta ile
gergeklestirilen bir calismada hastalarin %42’sinin takiplerini 3 yili agskin, %8’inin ise
10 y1l1 agkin siire aksattiklarini ortaya konmus, takip araliginin agilmaya basladig ilk
yas incelendiginde ise ortalama yas 19,9 yil olarak saptanmustir (56). Ayni ¢alisma
takipsizlik doneminin ardindan tekrar takibe giren hastalarin %53 iiniin yeni gelisen
cesitli yakinmalar ve saglik problemleri ile dondiiklerini gostermistir (56). Yine erken
geng erigkinlik doneminde bu hastalarin acil servis basvurularinin sikliginin arttig
gozlenmis; bu artis hastalarin takipsiz olmasindan 6tiirii klinik bulgulari ciddilesinceye
kadar taninamamis olan kardiyak ve ekstra-kardiyak saglik problemlerinden
kaynaklandig1 6ne siiriilmiistiir (5). Takipsizligin altinda yatan sebepler incelendiginde

2

ise hastalarin artik “iy1” veya iyilesmis” hissediyor olmalari, yasam boyu takip
gereksiniminin  bilincinde olmamalar1 nedeni ile poliklinik kontrollerine
bagvurmadiklar1 Ogrenilmistir (2,4). Hastalarin eriskin yastaki tedavi ve takip
uyumunu arttirabilmek, geligsebilecek komplikasyonlarin online gegebilmek adina
bircok iilkede hastanin heniiz adolesan ¢agda iken, psikososyal gelisim diizeyi ve
biligsel becerilerine uygun sekilde konjenital kalp hastalig1 ve bu hastaligin kendisine
yiikledigi sorumluluklar ile ilgili sistematik sekilde bilgilendirildigi, bireyin hastalik
0z-yonetim  becerilerini  pekistirmenin  hedeflendigi  “ge¢is”  programlari
olusturulmustur (13,58-60). Adolesanlarin hedef grup olarak belirlenmesinin altinda

yatan sebepleri anlayabilmek i¢in 6ncelikle adolesans ve bu doneme 6zgii degisimlere

deginilmelidir.
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Gelisimsel Spesifik Terim

Asama T
Erigkin
Er|§k|n||k Beliren Yetiskinlik
("emerging adulthood”)
Geng Eriskin
Geng

Adolesans Adolesans
(gtincel tanim) _

Adolesans
(eski tanim)

Adolesans T

Geg adolesan

"Teenager”

Erken adolesan /////////

Cocuk
Cocukluk -

Okul cagi cocugu

Yas (yil)

Sekil 2.6. Adolesans ve diger gelisimsel agamalar i¢in siklikla kullanilan yag araliklari
ve tanimlar

Sawyer SM ve ¢alisma arkadaslarina ait “The age of adolescence” isimli yayidan alinarak Tiirk¢e
diline cevrilmistir.

Adolesan yas araliginin tanimi kaynaktan kaynaga degiskenlik gosterebilse de
giincel literatiirde kabul goren yas aralig1 10 ile 24 yas araligidir (61) (Sekil 2.6). Bu
donemde bireyde fiziksel, biligsel ve sosyal birgok degisim meydana gelecek, bireyin

ozerklik algis1 pekisecek, bireysel ve cinsel kimlik sekillenecektir (62).

Cocukluk doneminde hastanin tedavi ve takip planina uyumunda en 6nemli
etken bakim verenin uyumu olarak goriilebilse de hastanin ¢ocukluktan eriskinlige
gecisinde ara donem olan adolesan gaga erismesi ile hastada baslayacak ebeveynden
bagimsizlasma ve kimlik inga siireci ailenin geng iizerindeki etkisinin azalmasina
sebep olacaktir. Geligmekte olan otonomi duygusu, heniiz tam anlami ile
kazanilamamis soyut diisiinme becerisi ve bu doneme has “yenilmezlik” algis1 gencin
uyumunu giiglestirebilecektir (62,63). Hastanin ¢ocukluk ¢agi izlemi boyunca hekimin
iletisim kurdugu, hastanin tedavi planlarini aktardigi temel kisi bakim verenleri iken
ergenlik ile baslayan 6zerklesme siireci artik hekimin oncelikle ergen ile iletisim
kurmasini, ergeni hastaligi ve hastaliginin seyri hakkinda bilgilendirmesini

gerektirmektedir (13). Bu donemde bireyin hastaligi, hastaliginin agirlastiginin
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habercisi olabilecek semptomlar (6rn: kalp yetmezliginin klinik bulgulari; nefes
darlig1, daha ¢abuk yorulma ve 6dem gibi) ve hastalifin yarattig1 fiziksel kisithiliklara
iligskin detayl bilgilendirilmelidir (60).

Yine bu donemde bireyin sagligini korumaya yonelik davraniglari (6rn: dis ve
dis eti enfeksiyonlarina ikincil dogabilecek endokarditin 6niine gegebilmek adina dis
sagliginin korunmasina yonelik dis bakimi, dis hekimi takibi gereksinimi) kazanmasi
tesvik edilmelidir. Kilavuzlarca endokardit profilaksi gereksinimi goriilen hastalar
oncesinde endokardit profilaksisi kullanimin1 gerektiren islemler ve uygun profilaktik
antibiyotik kullanimi hakkinda bilgilendirilmelidir (60,64). Hastanin takipleri
sirasinda tiitin ve tiitiin driinleri, alkol ve uyusturucu madde kullaniminin

kardiyovaskiiler saglik acisindan zararlari aralikli olarak belirtilmelidir (60,65).

Ergenlik cinsel kimligin sekillendigi, romantik iliskilerin basladigr ve
cinselligin baglayabildigi bir donemdir (66). Literatiirde kronik hastaliga sahip
genglerin psikoseksiiel matiirasyonunun saglikli akranlara kiyasla bir miktar geg
tamamlanabilecegini  gosteren c¢aligmalar bulunmakla beraber DKH tanili
adolesanlarla yapilan ¢aligsmalar, 16-18 yas araliginda hastalarin %14 ile %26 arasinda
degiskenlik gosteren bir kisminin cinsel aktif oldugunu; cinsel aktif olanlarin ise
%72’sinin riskli cinsel davranista (iki ve daha fazla sayida cinsel partner, uygunsuz
kontrasepsiyon kullanimi gibi) bulundugunu ortaya koymaktadir (67-69). Bati
toplumlarinda dahi ebeveynlerin DKH tanis1 bulunan adolesanlar ile cinsellik ve

tireme sagligi lizerine konusmaktan siklikla kag¢indigi bilinmekle bilinmektedir (70).

DKH tanili kadin hastalarin bir kismi i¢in gebelik yasam tehditi olusturabildigi
gibi DKH tanili bir kadin veya erkegin ¢ocuk sahibi oldugu takdirde diinyaya gelen
¢ocugun da dogumsal kalp hastasi olma riskinde artis oldugu bilinmektedir (71-74).
Belirtilen tiim durumlar g6z 6niine alindiginda DKH tanili hastalarin cinsellik, tireme
saglig1r ve hastaligin bir sonraki nesile aktarilma riski hakkinda adolesan dénemde
bilgilendirilmesi; 6zellikle cinsel aktif olan kiz adolesanlara kardiyak hastaliklarinin
ve mevcut ilag tedavilerinin engel olusturmadigi kontraseptif yontemler hakkinda
danismanlik verilmesi 6nem arz etmektedir (60) (“2.3.5 Gebelik ve Kontrasepsiyon”

isimli baslik altinda bu DKH hastalarinda gebelige iliskin riskler, kontraseptif



23

yontemler; “2.3.6 DKH Tanil1 Bireylerin Cocuklarinda DKH Goriilme Riski” basligi
altinda ise dogumsal kalp hastaliginin bir sonraki jenerasyonda goriilme riski

detaylandirilacaktir.).

Kronik hastaliklara sahip bireylerde 6z yonetim bireyin genel sagligim
korumak ve en iyi diizeyde tutabilmek adina bireyin sahip olmasi gereken aligkanliklar
ve beceriler biitiinidiir (75). Hastaliga 6zgiil tedavi ve beslenme planina uyum,
hastaligin ilerleyisini erken tanima, kriz animi yonetilme becerileri kadar hastaliga
ikincil gelisebilecek emosyonel stres ile miicadele edebilmek, fonksiyonel
kisitliliklarin bilincinde olmak da 6z yonetimin pargasidir (75). Pediatrik izlemden
eriskin izleme gecisi kolaylastirabilmek adina adolesan hastalar1 kardiyak hastaliklari,
hastaliklarinin  anatomisi, ila¢ tedavileri, hastaliga ikincil dogabilecek olasi
komplikasyonlar, riskli saglik davranislar1 ve cinsellik gibi konularda egiten

programlarin 6z yonetim becerilerini pekistirdigi bilinmektedir (14).

DKH tanili hastalarin 18-21 yas araliginda pediatrik izlemden eriskin izlemine
tam devrinin gerceklestirilmesi Onerilmektedir (60,76). Bu devir hastalar igin
aligmalar1 gereken yeni bir hekim, bagvurulmasi gereken yeni ve daha uzak bir saglik
kurulusu, artmis maddi yiikii simgeleyebilmektedir (60,77). Eriskin hekimlerinin
hastaya yaklasimlarinin kimi hastalar ve aileleri tarafindan yadirganabildigi
bilinmektedir (76,77). Pediatri hekimleri paternalistik hekimlik anlayisina sahipken
erigkin hekimleri hastanin 6zerkligi 6n plana koyar; eriskin hastalarn izleminde
ailelerin rolii neredeyse yok denecek kadar azdir (78). Gegis programlari biinyesinde
hastaya hastaligina iliskin gerekli egitimler saglandiktan sonra gencin sagligina iliskin
sorumluluklar kademeli olarak aileden alinir ve gence verilir. Bu yontem ile gencin
sorumluluk duygusunun giiglendirilmesi ve 6z yonetim becerilerinin pekistirilmesi
amaglanir (60). Yine bu programlar biinyesinde heniiz ¢ocuk kardiyoloji izleminden
ayrilmamis orta-ge¢ adolesan hastalar ilerleyen yillarda kendilerini takip edecek olan
eriskin kardiyologlar1 ile biraraya getirilerek hem hasta hem de hekim i¢in daha
konforlu bir gegis siireci yaratilmaya ¢aligilir (13,59,60). Bu sekilde hastalarin eriskin

hayatta takipten ¢ikmasinin oniine gegilebilecegine inanilmaktadir (3,12).
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2.3.3. Dogumsal Kalp Hastahgindan Kaynaklanan Fiziksel Kisithhiklar

Bireyin giinliik yasamindaki kisitliligin1 degerlendirmek i¢in siklikla New
York Kalp Birligi (NYHA) Kalp Yetersizligi Fonksiyonel Siniflamasi
kullanilmaktadir (Tablo 2.6).

Tablo 2.6. NYHA Kalp Yetersizligi Fonksiyonel Siniflamasi (79)

Smif I Giinliik olagan fiziksel aktivitelerinde kisitlanma yok

Istirahatte yakinma yok ancak giinliik fiziksel aktivitelerinde hafif

Smif I1 kisitlanma var (diiz yolda yiirtirken nefes darligr)

Giinliik fiziksel aktivitelerde belirgin kisitlanma var (ev iginde

SfIL G imek gibi cok hafif aktivitelerle bile nefes darligi gibi)

Sinif IV Istirahatte bile nefes darlig1 olmasi

Hemodinamik olarak anlamli olmayan, izole ve kiiciik VSD, ASD veya PDA
tanil1 hastalarin birkag istisna disinda neredeyse tiim sporlar lisansli yapabilecekleri
kabul edililirken, orta ve ileri derecede kompleks kardiyak anatomiye sahip, kardiyak
operasyon Oykiisii bulunan hastalarin giinliik hayatlarinda asemptomatik olmasina
ragmen kimi sportif aktiviteleri hobi veya keyif amagli yapmalari dahi uygun
olmayabilir (80). Hastalarin katilmasinda sakinca olmayan sporlari belirleyebilmek
icin yapilan egzersizin yogunluk derecesi, kardiyovaskiiler sistem iizerindeki etkileri,
carpigsma sonucu kiside yaratabilecegi bedensel yaralanma tehlikesi ve egzersizin

gerceklestirildigi rakim dikkate alinmalidir (53,81).

Sporlarin kardiyovaskiiler fizyoloji tistiindeki akut etkileri spora ait statik ve
dinamik ozellikler tizerinden siniflandirilabilir. Dinamik sporlar izotonik
egzersizlerdir; kas i¢inde olusan kuvvet diisiik olmakla beraber kas uzunlugunda artig
mevcuttur, bu egzersizlerde biiyiik kas gruplar1 ve eklemlerin hareketleri 6n plandadir.
Statik yani izometrik egzersizler ise kas uzunlugunun neredeyse sabit kaldig1, ¢cok az

miktarda degistigi ancak kas iginde yogun kuvvet olusturan egzersizlerdir (80-82).

Dinamik egzersizler sirasinda oksijen tiiketimi, kalp debisi, kalp hiz1 ve sistolik
kan basincinda belirgin artisa karsin diastolik kan basinci ve periferik vaskiiler direngte

diisiis gozlenir. Bu egzersizler LV iizerinde oncelikle voliim yiikii yaratir, ventrikiil
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genisligi ve kitlesinde artisa sebep olur. Statik egzersizlerde, dinamik egzersizlere

kiyasla oksijen tiikketimi, kalp debisi ve kalp hizindaki artis daha azdir.

Statik egzersizler siiresince Sistolik, diastolik ve ortalama kan basinci artarken
periferik vaskiiler direngte anlamli degisim izlenmez; bu durum LV iizerinde basing

yukii olugturur.

Herhangi bir spor dalin1 sadece statik veya sadece dinamik olarak tanimlamak
zordur; neredeyse tiim spor dallar1 statik ve dinamik bilesenlere sahiptir. Artan
dinamik bilesen, artan oksijen tiiketimi yani artan maksimum oksijen tiiketilme hacmi
(VOzmaks) yiizdesi ile iligkilidir, kalp debisinde artis ile sonuglanir. Artan statik bilesen
1se maksimum istemli kontraksiyon (MVC) yani kas tarafindan olusturulan maksimum

giic ile ifade edilir; kan basincinda artis ile sonuglanir (83) (Sekil 2.7).

Sekil 2.7. Sporlarin statik ve dinamik bilesenlerine gore dagilimi

*Carpisma riski, TSenkop gelismesi halinde artmus risk

. . Boks
RS Kano/Su kayagi
f, L>) Agirlik kaldirma*+ Viicut gelistirme* Kiirek yag
L= Déviis sporlar1* Giires* siklet*
=S Iken Kayak Bisiklet*f
S e Y Dekatlon
= 2 Dagcilik/tirmanma Kaykay*+ .
Q = < EAP— - Triatlon*t
P =R Riizgar sorfi*t Snowboard*f Sii .
5 Firlatm. | urat p_atenl
— 1rlatma sporlart Rowing
=
Y’ Amerikan futbolu*
= © L>’ Okguluk Rugby Basketbol*
8 S Dalig*t Sirikla atlama Buz hokeyi*
@ Og Binicilik*t Artistik buz pateni Kosu (orta mesafe)
§ — 3‘ Motor sporlart*f Kosu (sprint) Yiizme
ko N Otomobil sporlart* Senkronize ylizme Hentbol
< Sorf
g Bowling Voleybol
239 Golf Beyzbol/Softhol
av s Yoga Eskrim
— Aticilik Masa tenisi
A. Diisiik B. Orta C. Yiiksek
<%50 VOzmaks %50-75 VO2maks >%75 VO2maks
Artan dinamik bilesen e

Belirtilen dinamik ve statik bilesenlere ek olarak hasta ozellikleri (ventrikiil

fonksiyonlari, aritmi, eslik eden pulmoner vaskiiler hastalik veya opere edilen
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hastalarda rezidii lezyon varligi, devam eden antikoagiilan kullanimi) g6z Oniine
alimarak hem hastaya hem spora 6zgii bir degerlendirme yapilmalidir (80). Ornegin,
yiiksek rakimda pulmoner vaskiiler rezistans artacaktir, yiliksek rakimda
gerceklestirilen dageilik gibi sporlar pulmoner hipertansiyon hastalar1 i¢in uygun
olmayacaktir veya antikoagiilan kullanan bir hastanin viicuduna darbe alabilecegi

futbol veya doviis sporlar1 gibi aktiviteleri yapmasi kanama riski yaratabilir.

Hasta degerlendirmesi icin ekokardiyografi, holter ve egzersiz testleri ve

kardiyak manyetik rezonans goriintiilemelerinden faydalanilabilir (80).

2.3.4. Enfektif Endokardit Riski

Enfektif endokardit, kalbin endokard tabakasinin enfeksiyona ikincil
inflamasyonudur. Endokardit gelisimi igin bakteriyemiye ek olarak patojenin
yerlesebilecegi uygun bir yiizey gereklidir. Yapisal kardiyak anomalinin
diizeltilmesine yonelik opere edilmis hastalardaki kardiyak protestetik materyaller
(6rn: meshler) ve protez kapak yiizeyleri kolonizasyon i¢in 6zellikle riskli ytlizeylerdir.
Bakteriyemi agisindan 6zellikle risk olusturan durumlar ise: (i) cilt, agiz boslugu,
gastrointestinal veya iirogenital sistem enfeksiyonlari; (ii) kontamine igneler ile
patojenin dogrudan inokiilasyonu (intravendz uyusturucu kullanimi dahil); (iii) tanisal

veya tedavi amagli uygulanan gesitli girisimsel islemler olarak 6zetlenebilir (84).

Ozellikle dis ve dis etlerine yonelik uygulanan girisimsel islemler (dis ¢cekimi,
kanal tedavisi, periodontal cerrahi gibi) oral kaviteyi kolonize eden bakterilerin (6rn:
oral streptokoklar) inokiilasyonu ve bakteriyemi agisindan yiiksek riskli gériilmektedir
(84). Endokardit agisindan yiiksek riskli goriilen hastalarin bu islemlerden once
antibiyotik profilaksisi kullanmasi Onerilmektedir. Giincel Avrupa Kalp Cemiyeti
(ESC) kilavuzuna gore dis ve dis etlerine yonelik girisimsel islemler oncesinde

profilaksi onerilen ve yiiksek riskli goriilen hastalar Tablo 2.7°de belirtilmistir.
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Tablo 2.7. Dis ve dis etlerine yonelik girisimsel islemler 6ncesi antibiyotik profilaksisi
Onerilen hastalar

e Dogumsal kalp hastaliklari
o Tedavi edilmemis siyanotik DKH
o Palyatif girisimler uygulanmis (transkateter veya cerrahi), konduit
gibi prostetik materyalleri bulunan siyanotik DKH

o Transkateter veya cerrahi ile tam diizeltme gergeklestirilmis, islem
lizerinden 6 aydan kisa siire gegmis olanlar (rezidii defekt olmamasi
ve kapaga yonelik protez uygulamasi gergeklestirilmemesi halinde
girisim sonrasindaki 6 aylik siirenin bitiminde profilaksi ihtiyaci
olmayacaktir)

e Kalp kapaklarimin cerrahi tamiri igin prostetik materyaller kullanilan veya
cerrahi ile yerlestirilmig prostetik (mekanik veya biyoprotez) kapagi
bulunan hastalar

e Transkateter yerlestirilmis aort ve pulmoner kapak protezleri bulunanlar

e Ventrikiiler destek cihazi (VAD) bulunanlar

o Gegirilmis enfektif endokardit 6ykiisii olanlar

Tablo ilgili ESC kilavuzunda bulunan Sinif I-kanit diizeyi B ve Smif I-kanit diizeyi C seviye oneriler
dogrultusunda hazirlanmistir. Kilavuzda transkateter mitral ve trikiispid kapak tamiri gergeklestirilmis
hastalarda antibiyotik profilaksisi a¢isindan degerlendirmeli 6nerisi de mevcut olmakla beraber sinif
llb-kant diizeyi C 6neridir.

Oneri diizeyleri

Sinif I: Uygulanan tedavi ve girisimin etkili ve yararli oldugunu gosteren kanit ve/veya goriis birligi
Sinif [Ib: Goriis ve kanitlar yeterli degil

Bilimsel kanit diizeyleri

B: Diisiik veya az anlamli tedavi etkileri olan randomize klinik ¢aligmalar

C: Prospektif, kontrollii, randomize olmayan kohort ¢aligsmalar

Endokardit agisindan orta riski degerlendirilen durumlar ise: romatizmal kalp
hastaligi, romatizmal olmayan dejeneratif kapak hastaligi, aort kapaginin dogumsal

anomalileri (bikiispid aorta dahil), kardiyovaskiiler elektronik implantlar (6rn:

pacemaker) ve hipertrofik kardiyomiyopati varligidir (84).

Orta ve yiiksek riskli bireyleri endokarditten koruyabilmek adina bir takim

koruyucu aliskanliklarin edinilmesi 6nerilmektedir (Tablo 2.8).
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Tablo 2.8. Yiiksek ve orta riskli hastalara yonelik yaklasimlar ve hastalarin edinmeleri
Onerilen aliskanliklar

e Dislerin giinde en az 2 kez fircalanmas1

e Yiiksek riskli hastalarda yilda en az 2 kez, orta riskli hastalarda ise y1illik
profesyonel dis temizliginin ve dis hekimi kontroliiniin gerceklestirilmesi

e Siki cilt hijyeni saglanmasi, kronik cilt hastaliklar1 varliginda optimal cilt
bakimi ve tedavisinin gergeklestirilmesi

e Bakteriyel enfeksiyon durumunda antibiyotik tedavisi baglanmasi

e Hastalarin kendi kendilerine antibiyotik baslamamalari, sadece hekim
oOnerisi ile antibiyotik tedavisi almalari

e Piercing ve dovme yaptirmanin tesvik edilmemesi
e Intravendz infiizyon Kateterleri ve girisimsel islemlerin smirlandiriimasi

e Intravendz merkezi veya periferik kateterler olmasi halinde titizlikle
bakimlarinin uygulanmasi

2.3.5. Gebelik ve Kontrasepsiyon

Gebelik siiresince fizyolojik olarak plazma voliimiinde artis, sistemik ve
pulmoner vaskiiler direncgte diisiis ve kalp debisinde artis gergeklesir. Bu degisimler
sebebi ile DKH tanili bir bireyin gebe kalmasi herhangi bir hastaligi olmayan diger
kadinlar ile kiyaslandiginda artmig maternal morbidite ve mortalite riski ile
iliskilendirilebilmektedir. Ozellikle yiiksek riskli olarak degerlendirilen ve gebelik
kontrendikasyonu olan hastalarda gebelik riskleri ve gebeligin dikkatli planlanmasinin

gerekliliginin 6nemi hasta ile geng yasta tartisilmalidir (85).

Pre-konsepsiyonel degerlendirme i¢in bagvuran hastalarin elektrokardiyogram
(EKG), ekokardiyografi ve egzersiz testi ile degerlendirilmesi dnerilmektedir. Gebelik
oncesi degerlendirme i¢in bagvuran ve bilinen aort patolojisi bulunan kadin hastalarda
bilgisayarli tomografi (BT) taramasi veya manyetik rezonans goriintileme (MRGQG)

yontemlerinden faydalanarak tam aort goriintiilemesi gergeklestirilmelidir.

Gebelik sirasinda kardiyak komplikasyon riskini degerlendirmek i¢in hastanin
mevcut klinigi ve ilag tedavileri, tibbi ge¢misi, fonksiyonel sinifi, oksijen saturasyonu,
natriiiretik peptid diizeyleri, ventrikiiler ve valviiler fonksiyonlari, intrapulmoner

basinglar ve aort caplari, egzersiz kapasitesi ve aritmiler dikkate alinmalidir.
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Kardiyak hastaliga 6zgii riskin belirlenmesi iginse siklikla Modifiye DSO
Maternal Kardiyovaskiiler Risk Smiflamasi (mDSO siniflamasi) kullanilmaktadir
(Tablo 2.9 ve 2.10) (85,86). Bu siniflama hastalarin risk sinifi dogrultusunda takibine
yonelik oneriler sunmaktadir. Bu simiflamaya gore risk smifi mDSO 1V olarak
degerlendirilen hastalarda fertilite tedavileri ve gebelik kontraendikedir, hastanin gebe
kalmasi halinde terminasyon tartisilmalidir (85). Fertilite tedavileri antikoagiilan
kullanan veya mDSO III olarak degerlendirilen hastalarda da cesitli riskler

yaratabileceginden yine dikkatle degerlendirilmesi gereken tedavilerdir (87).

Tablo 2.9. Modifiye DSO Maternal Kardiyovaskiiler Risk Smiflamasi; mDSO 1, |1,

mDSO | mDSO 11 mDSO -1
LV fonksiyonlarinda hafif
azalma (EF>%45)
HKMP
Hafif PS Overe edilmemi mDSO I ve IV’te
Hafif MVP Ag%evz a VeSDS smiflandirilamayan dogumsal
Kiigiik PDA y veya bag doku hastaligina
Tanilar Onanlmis TOF ikincil kapak hastaliklar
(Belirtilen tanilar | Basari ile onarilmis, a 3 (hafif mitral stenoz, orta
disinda genel basit lezyonlar (ASD, Supraventrikiiler derecede aort stenozu)
saglik durumu iyi | VSD, PDA veya ar‘}f’m ”V:r e
olarak kabul PVDA) AD bulunmayan Marfan ve
edilmigtir) diger HTADlar

Atriyal veya
ventrikiiler izole
ektopik atimlar

Aort dilatasyonu
(AD) bulunmayan
Turner Sendromu

Aorta <45 mm olarak o6lgiilen
bikiispid aort kapak
patolojileri

Onarilmis koarktasyon

AVSD

mortalite riskinde

maternal mortalite

maternal mortalite riskinde

saptanan arti§ yok, o orta derecede artis,
Maternal Risk | morbidite riskinde | Hiskinde hafifartis, 1 o ivede orta-ciddi
morbiditede orta o o .
artis yok/hafif artmis degiskenlik gosteren risk
- derecede artig
risk artisi
Maternal
Kardiyak Olay | %2.5-5 %5.7-10.5 %10-19
Sikhig
Gebelik
Siiresince Gebelik siiresince bir | Her trimesterde en az L
Onerilen Asgari | veya iki kez bir kez Ayda iki kez
Takip Sikhigi
Onerilen ]
Gebelik Takibi | Yerel hastaneler Yerel hastaneler Ust merkez

Yeri
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Tablo 2.10. Modifiye DSO Maternal Kardiyovaskiiler Risk Siniflamasi; mDSO I, 1V

mDSO 111

mDSO 1V

Tanilar
(Belirtilen tanilar
disinda genel
saglik durumu iyi
olarak kabul
edilmistir)

LV fonksiyonlarinda orta derecede
azalma (EF %30-45)

Gegirilmis peripartum KMP oykiisii
(LV yetmezligi bulunmayan)

Mekanik kapak

Sistemik RV (iyi veya hafif azalmig
ventrikiil fonksiyonu ile)

Fontan dolagimi (komplikasyonsuz)

Diizeltilmemis siyanotik kalp
hastaliklari

Diger kompleks kalp hastaliklar
Orta derecede mitral stenoz
Agir, asemptomatik aort stenozu

Orta derecede AD (Marfan ve
HTADIar 40-45 mm; bikiispid aorta
45-50 mm, Turner sendromu ASI
20-25 mm/m2, TOF <560 mm)

Ventrikiiler tasikardi

Pulmoner arteriyal hipertansiyon

Agir sistemik ventrikiiler
disfonksiyon (EF <%30 veya NYHA
siuf II-1V)

Gegirilmis peripartum KMP (LV
yetmezliginin eslik ettigi)

Agir mitral stenoz
Agir, semptomatik AD

Sistemik sag ventrikiil (orta veya
belirgin sekilde azalmis ventrikiil
fonksiyonu ile)

Agr aort dilatasyonu (Marfan ve
HTADIar >45 mm; bikiispid aorta
>50 mm, Turner sendromu ASI >25
mm/m2, TOF >50 mm)

Vaskiiler Ehlers-Danlos
Agir (re)koartasyon

Komplikasyonlarin gelistigi Fontan
dolagimi

Maternal Risk

Maternal mortalite riskinde belirgin,
morbidite riskinde ciddi artig

Oldukga yiiksek maternal mortalite
veya morbidite riski

Maternal
Kardiyak Olay | %19-27 %40-100
Sikhig
Gebelik
Stresince | 542 bir veya iki kez Ayda bir kez

Onerilen Asgari
Takip Sikhgi

Onerilen
Gebelik Takibi
Yeri

Gebelik ve kardiyak hastaliklar
konusunda uzman merkez

Gebelik ve kardiyak hastaliklar
konusunda uzman merkez

HTAD: torasik aorta tutulumu ile giden kalitimsal hastaliklar; AD: Aort dilatasyonu; ASI: aortik boyut
indeksi (aortic size index); EF: ejeksiyon fraksiyonu

Gebe kalmak istemeyen veya riskli grupta goriilen hastalarda gebeligin

Onlenmesi i¢in kontraseptif yontemlerden faydalanilmaktadir. Ancak tiim kontraseptif

yontemler her hasta i¢in uygun olmayabilir. Giincel kilavuzlar dogumsal kalp hastasi
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tim kadinlara hekimler tarafindan kontrasepsiyon danismanligi saglanmasini
onermektedir. Danigsmanlik bu alanda uygun egitimi almis kardiyologlar veya kadin
dogum hekimlerince menarstan itibaren saglanmalidir (85). Ingiltere verilerine gére
ilk cinsel iligki yasinin ortalama yas1 17'dir, kalp rahatsizligi olup olmamasina
bakilmaksizin, %30'dan az1 15 yasindan 6nce olmaktadir (88). Erken yasta saglanan

danmismanlik ile plansiz gebeliklerin 6niine gegilebilecegi diisiiniilmektedir.

Bariyer yontemler (6rn; kondom) cinsel yolla bulasan hastaliklarin bulaginin
engellenmesinde etkin olmakla beraber kontrasepsiyon agisindan giivenilirligi diigiik
yontemlerdir; bu nedenle hormonal yontemlerle birlikte kullanilmalar1 6nerilmektedir.
Hormonal yontemler kontrasepsiyona ek olarak menstriiel sikluslarin diizenlenmesi,
kanama kontrolii, aneminin 6nlenmesi, hiperandrojenizm ve dismenore tedavisi igin
fayda saglayabilen ajanlardir. Bununla beraber, 6zellikle hormonal kontrasepsif
yontemlere iliskin damigmanlik  verilirken spesifik  kontraseptif ajandan
kaynaklanabilecek olasi riskler (6rn: tromboz, enfeksiyon) ile hastanin gebe kalmasi
halinde gelisebilecek riskler beraber tartilmali; yontem segimi bu degerlendirme

dogrultusunda yapilmalidir.

Hormonal kontrasepsiyon yontemleri arasinda etinilestradiol igerikli ajanlar en
yuksek tromboz riski tagiyanlardir, ek olarak sistemik kan basincinda artisa sebep
olmaktadirlar. Etinilestradiol, yiiksek tromboemboli riskine sahip veya hipertansiyonu
bulunan hastalarda kontraendikedir. Sadece progesteron igeren kontraseptifler ise
pihtilagma faktorleri, kan basinci ve lipid seviyeleri iizerinde az (implant veya
enjeksiyon) ya da neredeyse hi¢ (levonorgestrel igeren rahim i¢i arag veya oral
desogestrel) etkiye sahiptirlerdir; bu nedenle tercih edilebilirler. Levonorgestrel
(LNG) salimmli implantlar veya rahim igi araglar (RIA) geri doniisiimlii

kontrasepsiyon yontemleri arasinda giivenirligi en yiiksek olan yontemlerdir (89).

Hormon saliniminda bulunmayan bakir RIAlar hormonal tedaviyi reddeden
hastalarda alternatif olarak gegmekle beraber bakir RIAlarm artmis kanamaya sebep
olabilecegi akilda tutulmali, ozellikle antikoagiilan tedavi altindaki hastalarda
kagmilmalidir. Bakir RiAlardaki artmis kanama riskine karsin LNG salinimli RiAlar

menstriiel kanama sikligin1 azaltmakta, hatta hastalarin 6nemli bir kisminda
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amenoreye sebep olabilmektedir. RIA yerlestirilmesi sirasinda hastada vazovagal
yanit gelisebileceginden oOzellikle Fontan Oykiisii veya Eisenmenger sendromu

bulunan hastalarda islemin hastanede gerceklestirilmesi dnerilmelidir.

Acil kontrasepsiyon i¢in korunmasiz cinsel iliskiden sonraki 5 giin igerisinde,
iliskiyi takiben miimkiin olan en kisa siirede bakir RIA (basarisizlik oran1 <%0.1); oral
LNG (tek doz, 1.5 mg; basarisizlik oran1 %2.2) veya oral ulipristal asetat (tek doz, 30
mg; basarisizlik oram1 %1.4-1.9) kullanilabilmektedir. LNG 06zellikle korunmasiz
iliskiyi takip eden ilk 72 saat icerisinde alindiginda etkili iken progesteron reseptor
modulatorii ulipristal asetat iliski sonrasindaki 72-120 saat araliginda alindiginda dahi
gebeligi onlemekte etkindir (90-92). Acil kontrasepsiyon amactyla belirtilen dozlarda
kullanilan LNG ve UPA’nin tromboz riskini arttirdigina dair kanit bulunmamaktadir
(85,93,94).

Gebeligin mutlak kontraendike goriildiigii veya c¢ocuk sahibi olmak
istemedigini belirtilen hastalar geri doniisiimsiiz yontemler arasinda yer alan tiibal
ligasyon islemi acisindan da degerlendirilebilir. Cogunlukla genel anestezi altinda,
laparoskopik olarak gerceklestirilen bu islemin genel anesteziye ve laparoskopiye
ikincil riskler tagimaktadir; genel anestezinin sakincali goriildiigii hastalarda bolgesel
anestezi altinda histeroskopik yaklasim ile de gergeklestirilebilmektedir (85,95). Tubal
ligasyon isleminin 10 yillik basarisizlik oran1 yaklasik %2’dir (96). Monogamik ilisKi
yasayan, tek partnerli kadin hastalarin erkeklere yonelik vazektomi igleminin
uygulanabilecegi (basarisizlik oran1 %0.15) ve bu yol ile gebeligin 6nlenebilecegi de

belirtilmektedir (95,97).

2.3.6. Dogumsal Kalp Hastaligi Tanili Bireylerin Cocuklarinda Dogumsal
Kalp Hastalig1 Goriilme Riski

Dogumsal kalp hastaliklarinin sadece %40 kadarinda altta yatan genetik bir
sebep gosterilebilmektedir. (34) Ailevi dogumsal kalp hastaligi olgularinin kiigiik bir
kism1 Mendelian kalitim paterni ile agiklanabilmektedir (98,99). Biiyiik ¢ogunlugunun
ise kompleks ve multifaktoriyel bir kalitim izledigi savunulmaktadir (100-102).
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Sendromik dogumsal kalp hastaliklarinin bir sonraki nesilde tekrarlama riski
ile ilgili daha net tahminlerde bulunulabilirken izole yani non-sendromik dogumsal
kalp hastalig1 olgular1 i¢in bu riski belirlemek giigtiir (102). Risk kardiyak defektin
tipine gore degiskenlik gosterebildigi gibi dogumsal kalp hastaligina sahip olan
ebeveyne gore de degisebilmektedir. Ozellikle annede DKH varligi diinyaya gelecek
¢ocugun da dogumsal kardiyak defektine sahip olma riskini arttirmaktadir (74). Birinci
derece akrabada DKH varlig1 genel popiilasyon ile karsilastirildiginda 3 kat ile 80 kat
arasinda degisen oranda artmus risk kardiyovaskiiler malformasyon riski ile

iliskilendirilmistir (73,74). Akraba evliligi durumunda bu risk daha da artmaktadir.

Aym kalp defekti i¢in en yiiksek niiks riskine sahip olan {i¢ dogumsal kalp
hastalig1; heterotaksi (%79,1 rolatif risk), sag ventrikiil ¢ikim yolu defektleri (%48,6
rolatif risk) ve sol ventrikiil ¢ikim yolu defektleri (%12,9 rolatif risk) olarak
belirlenmistir (73). Bikiispid aorta ve HSKS de yine yiiksek rekiirrens riski olan
dogumsal kalp hastaliklar1 arasinda yer almaktadir (103,104). Sik goriilen, non-
sendromik dogumsal kalp hastaliklarinin birinci derece akrabada varligi durumunda

rekiirrens riskine iligkin yiizdeler Tablo 2.11’°de sunulmustur (33,102,104).
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Tablo 2.11. Non-sendromik (izole) dogumsal kalp hastaliklarinin rekiirrens riskleri

(33,102,104)

Babada DKH | Annede DKH | 1 kardeste DKH | 2 kardeste
Tam o o 9 DKH
varhginda varhginda varhginda o
varhginda
ASD % 1.5-3.5 % 4-6 % 2.5-3 % 8
AVSD % 1-4.5 % 11.5-14 % 3-4 % 10
VSD % 2-3.5 % 6-10 % 3 % 10
AS % 3-4 % 8-18 % 2 % 6
Pulmoner
kapak % 2-3.5 % 4-6.5 % 2 % 6
stenozu
TOF % 1.5 % 2-2.5 % 2.5-3 % 8
AK % 2-3 % 4-6.5 % 2 % 6
PDA % 2-2.5 % 3.54 % 3 % 10
HSKS % 21 % 2-9 % 6
BAT % 2 % 1.5 %5
Yeterli veri yok
L-BAT %3-5 % 5-6 veya bilinmiyor
Ebstein Yeterli veri yok
anomalisi | veya bilinmiyor %6 %1 %3
Trunkus | Yeterliveriyok | Yeterliveri yok
arteriosus | Vveya bilinmiyor | veya bilinmiyor %1 %3
Tr1kﬁs_p¥d Yeterli veri yok | Yeterli veri yok % 1 % 3
atrezisi veya bilinmiyor veya bilinmiyor
Pulmoner | Yeterli veriyok | Yeterliveriyok % 1 % 3

atrezi

veya bilinmiyor

veya bilinmiyor
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3. GEREC VE YONTEM

Anket temelli, prospektif bir kohort 6rnegi olan bu calisma, Hacettepe
Universitesi Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik Arastirmalar Etik
Kurulu’nun G22/1324 kayit numarali etik kurul onayi ile, Nisan 2023- Mayis 2024
tarihleri arasmdaki bir yillik siire zarfinda sonra Hacettepe Universitesi Thsan
Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali ve Ergen Saglig1 Bilim

Dali’nda gergeklestirilmistir. Calismamiz iki asamadan olugmaktadir.

Calismanin ilk asamasinda arastirmada kullanilacak olan “The Leuven
Knowledge Questionnaire for Congenital Heart Disease” isimli 6lgek (Ek-1) Tiirkge
diline ¢evrilmis, Tiirkce gecerlilik ve giivenirlik degerlendirmesi hastanemizde
dogumsal kalp hastalig1 tanisi ile hastanemizde takipli, 14-24 yas araligindaki 96
gencin katilimi ile gergeklestirilmistir. Bu 6n ¢alisma sonucu 6l¢egin Tiirk¢e dilinde

gegerli ve giivenilir oldugu ortaya konulmustur.

Calismanin ikinci ayaginda ise Olgegin Tiirk¢e uyarlamasi olan “Leuven
Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi (LDKHBO)” (Ek-2) olarak adlandirilan dlgek,
dogumsal kalp hastalig1 tanili ve ¢alismamiza dahil olma kriterlerini karsilayan ergen
ve geng erigkinler Cocuk Kardiyoloji poliklinigimize basvuru giinlerinde,

muayenelerini takiben ¢alismamiza davet edilmistir.

Hasta se¢imi i¢in Cocuk Kardiyoloji poliklinik bagvurular: giinliik olarak takip
edilmis, dogumsal kalp hastalig1 tanisina sahip ve dahil olma kriterlerini karsilayan
hastalar giinliik olarak saptanip calismaya davet edilmistir; katilim i¢in hastalara

herhangi bir 6diil verilmemis veya maddi yardimda bulunulmamustir.

Calismamiza katilmay1 kabul eden hastalardan ve ailelerinden (18 yas alti
hastalarin ebeveynlerinden veya vasilerinden) gerekli onamlar alindiktan sonra
hastalar ile yiiz yiize bir goriisme gergeklestirilmis ve belirtilen dlgek uygulanmustir.

Bu goriisme sirasinda katilimeilardan ek olarak “Katilimciya ait Demografik, Bireysel,
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Sosyal ve Ekonomik Parametreler Formu” (Ek-3) ve sayet ila¢ kullaniyor ise “ilag

Uyumunu Bildirim Olgegi (IUBO)” formlarmi doldurmalar1 istenmistir.

Hacettepe Universitesi Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji
Bilim Dali ve Ergen Saghgi Bilim Dali toplanti odalarinda gergeklestirilen
goriismelere arzu ettikleri takdirde hastanin ebeveyn veya vasisinin katilmasina izin
verilmis ancak LDKHBO ve I{UBO formlarini doldururken hastaya yardim etmemesi
istenmis, aksi takdirde kalp hastalifina dair bilgi diizeyinin ve ila¢ uyumunun dogru
degerlendirilemeyecegi  vurgulanmigtir. Hastalarin  sadece “Katilimciya  ait
Demografik, Bireysel, Sosyal ve Ekonomik Parametreler Formu”nu doldururken

ebeveyn veya vasilerinden yardim almasina izin verilmistir.

Katilim gosteren hastalarin kardiyolojik tanisi, tan1 anindaki yasi, dogumsal
kalp hastalig1 tanisi, gecirilmis kardiyak girisimsel islem veya operasyon varligi
Oykiisii, biyoprotez veya mekanik kapak varligi, intrakardiyak defibrilator (ICD) veya
pacemaker cihaz varligi, son 5 yil i¢erisinde kardiyak sebepli hastane yatisi, gegirilmis
endokardit Oykiisii, eslik eden pulmoner hipertansiyon ve non-kardiyak ek kronik
hastalik varlig1 hastanemizde kullanilmakta olan Nucleus otomasyon sisteminden
edinilen tibbi kayitlar ve ailelerden elde edinilen hasta dosyalari iizerinden
sorgulanmistir, hastanin ¢aligmaya katildig1 giin gergeklestirilen Cocuk Kardiyoloji
poliklinik muayenesine ait notta sorgulanan klinik yakinmalar ve fiziksel kisitlilik
belirtegleri dogrultusunda katilimcilarin New York Heart Association (NYHA) Kalp
Yetersizligi  Fonksiyonel Siniflamasi’na  gore  fonksiyonel — kisithilik  sinifi
belirlenmistir. Olgek cevaplari, form yanitlari, bireyin tibbi gegmisine ait detaylar ve
NYHA smiflamalar1 hastaya 6zgiil atanan bir kod ile ¢aligmanin veri tabanina

islenmistir.

3.1. Dahil Olma ve Olmama Kriterleri

20 Mayis 2023 ile 20 Subat 2024 tarihleri arasinda Hacettepe Universitesi
Thsan Dogramact Cocuk Hastanesi Cocuk Kardiyoloji poliklinigine genel kontrol ve
takip amaci ile ayaktan basvurmus, dogumsal kalp hastaligi ile hastanemizde takipli,

14-24 yas araliginda, kanitlanmis zihinsel yetersizligi olmayan ve mevcut dogumsal
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kardiyak anomali disinda diger organ sistemlerine ait major dogumsal anomalisi

bulunmayan hastalar ¢aligmaya davet edilmistir.

Katilmaya goniilli, ilgili onam formlarini dolduran hastalar ¢alismaya dahil
edilmistir. Olgegin gerceklestirildigi giinden onceki son iki yil icerisinde Hacettepe
Universitesi [hsan Dogramaci Cocuk Hastanesi Cocuk Kardiyoloji boliimiine ayaktan
basvurusu olan veya Hacettepe Universitesi IThsan Dogramaci Cocuk Hastanesi’nde
olan yatis1 sirasinda Cocuk Kardiyoloji boliimii tarafindan tetkik ve tedavi edilmis

hastalar “takipli” olarak kabul edilmistir.

Hasta se¢imi i¢in Cocuk Kardiyoloji poliklinik bagvurular: giinliik olarak takip
edilmis, dogumsal kalp hastalig1 tanisina sahip ve dahil olma kriterlerini karsilayan
hastalar giinliik olarak belirlenip poliklinik muayenelerini takiben calismaya davet
edilmistir. Katilim i¢in hastalara herhangi bir 6diil verilmemis veya maddi yardimda

bulunulmamustir.
3.2. Olgekler ve Formlar

3.2.1. Leuven Dogumsal Kalp Hastahg Bilgi Ol¢egi (LDKHBO)

Dr. Philip Moons ve ¢aligma arkadaglari tarafindan dogumsal kalp hastalig
bulunan bireylerin kalp hastaliklari, fiziksel kisitliliklari, kalp hastaliklarina nedeniyle
gelisebilecek komplikasyonlar, endokardit, genel sagliklarini korumak adina
edinmeleri gereken aligkanliklar ve kacinmalar1 gereken durumlar, dogumsal kalp
hastaligiin bir sonraki nesle aktarim riski ve kalp hastaligina iliskin gebelik riskleri
gibi konularda bilgi diizeylerini degerlendirmek igin gelistirilmistir. Orijinal ismi
Leuven Knowledge Questionnaire for Congenital Heart Disease (LKQCHD) olan
olcek Flamanca ve Ingilizce dillerinde hazirlanmustir. Olgek, biyolojik erkek hastalara
yonelik 25 soru, biyolojik kadin hastalara yonelik 27 soru icermektedir (kadin
hastalara uygun kontraseptif yontemler ve dogumsal kalp hastaliklarina ikincil
artabilecek gebelik komplikasyonu riskine ait bilgilerinin sorgulandig: ek iki soru daha

yoneltilmistir) (105).
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Olgekteki ilk 10 madde hastanin kalp hastalign ve tedavisi hakkinda bilgi
diizeyini 6lgmeyi hedeflemektedir; konjenital kardiyak anomalinin ismi ve basit
anatomisi, kalp hastaliginin izlemi i¢in Onerilen takip siklig1 ve bu takibin amaci,
hastanin ge¢mis tedavileri, mevcut ilag¢ tedavisi (ilag isimleri, dozlari, tedavi sirasinda
gelisebilecek istenmeyen etkiler ve ilacin etkilesebilecegi diger gidalar veya ilaglar),
kalp hastaliginin kétiiye gidisinin simgeleyebilecek sikayetler ve klinik bulgular,
hastanin dogumsal kalp hastaliginin yasam boyu takip gerektiren bir durum oldugu

konusundaki farkindaligi ilk 10 madde ile sorgulamaktadir.

11-21 numarali maddeler hastanin DKH zemininde gelisebilecek
komplikasyonlarin onlenmesi ve kaginmasi gereken riskli davramislar hakkindaki
bilgisini 6lgmeye yoneliktir. Endokardit, akilc1 antibiyotik kullanimi, agiz ve dis
sagliginin korunmasi i¢in dnemsenmesi gereken durumlar, DKH tanili bireylerde
sigara ve alkol kullanimmim olusturabilecegi riskler ile ilgili hastanin bilgisi

tartismustir.

22, 23 ve 24 numarali maddeler kisinin dogumsal kalp hastaligindan kaynakli
fiziksel kisithiliklarin, fiziksel aktivite (spor), meslek se¢imi Ve cinsel yasamina olan

etkilerini sorgulamaktadir.

25 numarali madde hastanin ¢ocuk sahibi oldugu takdirde kalp hastaliginin
cocuklarinda da goriilme riskine iliskin (hastaligin rekiirrens riski) bilgisini

sorgulamaktadir.

26 ve 27 numarali maddeler sadece biyolojik kadin hastalara yoneltilmistir. 26
maddede hastanin dogumsal kalp hastaligi nedeniyle kullanmasinda sakinca bulunan
ve bulunmayan kontraseptif yontemlere dair bilgisi; 27 maddede ise dogumsal kalp

hastaligindan kaynaklanan gebelik risklerine iligkin bilgisi sorgulanmaktadir.

Calismamizda cevaplar dogru, eksik, yanlis veya bilmiyor olarak
siniflandiriimistir. Olgekteki maddelerin yiizde 80 ve daha fazlasin1 dogru cevaplayan

hastalarin bilgi diizeyi yeterli, ylizde 50 ile 80 arasinda dogru cevap ylizdesi olan
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hastalarin bilgi diizeyi orta, yiizde 50 altinda dogru cevap yiizdesi olanlarin ise bilgi

diizeyi yetersiz olarak kabul edilmistir (105).

Dogumsal kalp hastaliklar1 heterojen bir grup oldugundan, bu bashk altinda
degisken anatomik ve fizyolojik kompleksiteye sahip, farkli derecelerde fiziksel
kisithilik yaratabilen bir cok farkli dogumsal kardiyak anomali bulundugundan
maddelere verilen cevaplarin dogrulugu hastaya ait 6zgiil dogumsal kalp anomalisi
esas alinarak, LKQCHD 2009 Ingiltere versiyonuna ait kodlama kilavuzu (Ek-1) ve
ilgili gilincel kilavuzlar 1s1ginda degerlendirilmektedir. Kontrasepsiyon ile ilgili
maddenin degerlendirilmesi i¢in DSO Gebeligi Onleyici Yontem Kullanimi igin T1bbi
Uygunluk Kriterleri kilavuzundan, gebelik riski degerlendirmesi ic¢in ise Modifiye

DSO Maternal Kardiyovaskiiler Risk Siniflamasi’ndan faydalanilmistir (89,106).

Daha once Cince, Japonca ve Portekizce dillerine uyarlanmis olan 6lgegin
Tirkge uyarlamasini gergeklestirilebilmek icin Dr. Moons’ un onayi alindiktan sonra
Tiirkge gegerlilik ve giivenirlik ¢alismasina baslanilmistir. (Ek-5) (107-109). Olgegin
Tiirk¢e uyarlamasi i¢in dlgek oncelikle anadili Tiirk¢e olup iyi diizeyde (Cl seviyesi)
Ingilizce konusan bir pediatrist tarafindan Ingilizceden Tiirkge diline cevrilmistir

(forward translation).

Daha sonrasinda 6l¢egin Tiirkge gevirisi ve orijinal hali bir ¢ocuk kardiyologu,
adolesan saglig1 iizerine iist ihtisas yapmis iki ¢cocuk sagligi ve hastaliklar1 uzmant,
cocuk kardiyoloji alaninda aktif ¢alismakta olan bir ¢ocuk sagligi ve hastaliklar
uzmanindan olusan uzman kurula sunulmustir. Olgegin Tiirk¢e dilinde anlam kaybina
ugramamasi, en agik ve anlasilir hale getirilmesi i¢in kurul karar1 ile diizenlemelere

gidilmistir.

Uzman kurul degerlendirmesinde her bir uzmanin o6l¢ekteki maddeleri
"uygun", "madde hafifce gdzden gegirilmeli", "madde ciddi olarak gézden gegirilmeli"
ve "madde uygun degil" seklinde dortlii derecelendirilmesi istenmistir (110). Olgekte
bulunan 27 madde i¢inde sadece 24.madde (dogumsal kalp hastalarinin cinsellikte
fiziksel limitasyon bilgisi sorgulamasi) her dort uzman tarafindan da "madde ciddi

olarak gbézden gegirilmeli" olarak degerlendirilmistir. 24. maddenin kapsam gegerlilik
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orani 0 olarak hesaplanmis; degerlendiricilerin ortak goriisii ile madde diizenlenmistir.
Kalan 26 maddenin madde kapsam gecerlilik oran1 (KGO) 1 olarak hesaplanmustir.
Tiim 6lcegin genel kapsam gegerlilik degerlendirmesi i¢in bakilan kapsam gecerlilik
indeksi (KGI) 0,96 olarak hesaplanmstir. Giivenirlik degerlendirmesi kapsaminda
puanlayicilar arasindaki tutarliligt degerlendirmek i¢cin Cohen kappa analizi

gerceklestirilmis; kappa katsayisi 1 olarak hesaplanmistir.

Diizenlemeler sonrasinda ortaya ¢ikan Tiirkce olgek Ingilizce diline geri
cevrilmistir (back translation). Geri ¢eviri, arastirmact ve uzman ekip tarafindan
orijinal dlgek ile tutarli olarak degerlendirilmistir. Olgek, ek oneriler agisindan dlgegin
yaraticist Dr. Philip Moons'a iletilmis; kendisinin de onay vermesi ile ¢alismaya dahil
olma kriterlerine uyan ve ¢alismaya katilim gdstermeye riza gosteren bes hasta ile bir
pilot calisma gergeklestirilmistir. Pilot grupta 6lgegin anlasilir oldugunun gézlenmesi
tizerine, Olgek hastanemiz Cocuk Kardiyoloji polikliniginde takipli, dahil olma
kriterlerini karsilayan, calismaya katilmaya riza gosteren ve gerekli onamlarin

saglandig1 hastalara uygulanmaya baslanmigtir.

LDKHBO 6lgeginin gegerlilik degerlendirilmesi igin bilinen grup ile
karsilastirma yontemi kullanilmistir. Olgegin Tiirkce gegerlilik degerlendirmesi igin
dogumsal kalp hastaligi ve kronik hastaliklara sahip adolesanlar ile yapilan

calismalardan faydalanilarak ii¢ hipotez kurulmustur.

Hipotez 1: Yas1 daha biiyiik olan hastalarin LDKHBO skorlar1 daha yiiksek
olacaktir (107,111).

Hipotez 2: Kardiyak hastaligin anatomik kompleksite diizeyi ile LDKHBO

skorlar1 arasinda anlamli iligki olmayacaktir (111).

Hipotez 3: Yiiksek ilag uyumu gdsteren hastalarin hastalik bilgi diizeyleri daha
diisiik ilag uyumu gosterenlere gore daha yiiksek olacaktir (112,113).

Ugiincii hipotez i¢in kardiyak hastaliklarina yénelik en az bir ilag kullanmakta

olan katilmcilarin kendi iglerinde degerlendirilmis, Ilagc Uyumunu Bildirim Olgegi
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(IUBO) skoru 23 ve ve iistiinde olan katilimlarin ilag tedavilerine yiiksek uyum
gosterdigi kabul edilmistir. (3.2.2. Ilag Uyumunu Bildirim Olgegi bashig1 altinda 6lgek
icerigi detaylandirtlmistir.)

96 katilimci ile gergeklestirilen gecerlilik ¢calismasinda yasi 18 ve iistiinde olan
hastalarm ortalama LDKHBO skorlarmin daha geng yasta olanlara kiyasla ortalama
8.33+2.74 daha yiiksek oldugu (58.30 vs 49.97, p=0.002) saptanmustir. Kardiyak
hastaliklarina yonelik en az bir ilag kullanmakta olan 61 katilimci kendi iclerinde
degerlendirildiginde ise yiiksek ila¢ uyumuna sahip olan hastalarin daha diisiik uyuma
sahip hastalara kiyasla ortalama 5.88+3.15 daha yiiksek LDKHBO puanma sahip
oldugu gorilmistir (53.33 vs 47.45, p=0.034). Hastalarin kardiyak hastaliginin
anatomik kompleksite diizeyi ile bilgi Ol¢egi puanlari arasinda anlamh iliski
saptanamamugtir. Her ii¢ hipotezin dogrulanmasi ile 6l¢egin Tiirkce gecerliligi ortaya

konmustur.

3.2.2. fla¢ Uyumunu Bildirim Ol¢egi

Literatiirde dogumsal kalp hastaligin sahip adolesanlarin tedavi uyumuna
yonelik spesifik bir olgege rastlanmamis olmakla beraber kronik hastaliklara sahip
bireylerde ilag tedavisi uyumunu degerlendirmek iizere Home ve Hawkins tarafindan
gelistirilmis "The Medication Adherence Report Scale (MARS)" isimli, bes maddeden
olusan bir dlgek bulunmaktadir (114). Bu 6lgek 2019 yilinda Temeloglu Sen ve
arkadaslar1 tarafindan "flag¢ Uyumunu Bildirim Olgegi (IUBO)" ad1 altinda Tiirkge
diline uyarlanmis, Tiirk¢e gegerlilik ve giivenirliligi ortaya konmustur (115) (Tablo
3.1).
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Tablo 3.1. Ila¢ Uyumunu Bildirim Olgegi (IUBO)

Hastanin ilag Her

Sik sik Bazen Nadiren Asla
kullanim tarzi zaman

1) | Almayr unuturum.

2) | Dozunu degistiririm

Bir siireligine almay

3) birakirim.

2) Bir dozu atlamaya
karar veririm.

5) Soylenenden daha az

aliriom.

Oz bildirim esasin dayanan 6lgekte olumsuz ilag uyumu davranisini igeren bes
farkli durum (ilag dozunu atlamaya karar vermek, ilact almay1 unutmak, ilag dozunu
degistirmek, bir siireligine ila¢g alimin1 durdurmak ve Onerilenden daha az almak)
sorgulanmaktadir. Katilimcilardan 5 ifadenin her birisinin gergeklesme sikliklarini
belirtmeleri istenmektedir. Olgekteki maddeler katilimer tarafindan puanlandirilirken
Likert tipi bir degerlendimle kullanmaktadir; her bir madde 5=asla, 4=nadiren,
3=bazen, 2=sik sik ve 1=her zaman olacak sekilde puanlanmaktadir. Bu maddelerden
elde edilen puanlar toplanarak toplam test skoru elde edilmektedir. Olgekten alman
puanlar 5 ile 25 arasinda degismekte, elde edilen puandaki yiikseklik armis ilag
uyumunu, puandaki diistiklik ise uyumsuzluga isaret etmektedir (114). Cocuk ve
adolesanlar ile yapilan ¢alismalar incelenmis, ¢alismamizda yiiksek ilag uyumu icin

siir deger literatiir ile uyumlu sekilde 23 puan olarak belirlenmistir. (112).

Olgegin Tiirkce uyarlamasimin ¢alismamizda kullamilabilmesi igin Dr.

Temeloglu Sen’in onay1 alinmistir (Ek-6).

3.2.3. Katihmciya ait Demografik, Bireysel, Sosyal ve Ekonomik

Parametreler Formu

Hastalarin kalp hastaliklarina dair bilgi diizeylerine ve tedavi uyumlarina etki
edebilecegi diislintildiigiinden katilimcinin yasi, oturdugu il, egitim diizeyi (okula

devam edip etmedigi, egitimine devam ediyorsa okumakta oldugu sinif; egitimine ara
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vermis ise en son gittigi sinif, egitimine kalp hastalig1 sebebi ile ara verip vermedigi
ve ara verme siiresi), ek kronik hastalik varligi; katilimcinin anne ve babasinin yaslari,
egitim diizeyleri, meslekleri; her iki ebeveynin sag olup olmadigi, ebeveynlerin ayni
evi paylasip paylasmadigi, katilimcinin yasamakta oldugu haneyi paylastigi kisi sayisi,
ayn1 haneyi paylastig1 bireylerde dogumsal kalp hastaligi veya kalp dis1 kronik hastalik
varliginin sorgulandigi ek bir form daha olusturulmus, hastalarin bu formu doldurmasi
istenmistir. Formda ailenin aylik gelirin kategorik (6.391 TL ve alt1, 6.391 — 20.818
TL, 20.818 TL ve iistii olmak {izere) olarak sorgulayan bir madde yer almaktadir. Ttirk-
Is verilerine gore iilkemizde yasayan 4 kisilik bir ailenin yoksulluk ve aglik sinirmin
enflasyon sebebi ile sik sik degismesi nedeniyle sunulan secenekler giincelligini

yitirmis, aylik gelire iliskin maddeden elde edilen veriler analize dahil edilmemistir.

3.3. Verilerin Gruplandirmasi

Katilimcilar kardiyak anomalilerinin anatomik kompleksitesi gozetilerek,
Amerikan Kalp Birligi (AHA) tarafindan olusturulmus Bethesda Siniflamasi’na gore
basit, orta ve ileri derecede kompleksiteye sahip olarak gruplandirmistir (Tablo 3.2)
(41). Hastalarin fonksiyonel kisitliligi icin New York Kalp Cemiyeti tarafindan
olusturulmus New York Heart Association (NYHA) Kalp Yetersizligi
Fonksiyonel Siniflamasi kullanilarak siniflandirilmistir (Tablo 3.3) (79). Hastalarin
yamtlarinin dogrulugu LKQCHD 2009 Ingiltere versiyonuna ait kodlama kilavuzu
kullanilarak degerlendirilmistir (Ek-1) (Tiirk¢e versiyonu: Ek-4).
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Tablo 3.2. Bethesda Eriskin Dogumsal Kalp Hastaliklar1 Siniflamasi

BASIT
KARDIYAK
ANATOMI

Girigim uygulanmamis hastaliklar:
e izole konjenital aort kapak hastalig
e izole konjenital mitral kapak hastalig1 (parasiit kapak, yarikl
yaprak harig)
e izole PFO veya ASD
e Izole, kiiciik VSD (iliskili ek lezyon olmadan)
e Hafif pulmoner darlik
Onarilmis durumlar:
e Daha dnceden ligate veya okliide edilmis duktus arteriosus
e Rezidii bulunmayan sekundum veya siniis venozus ASD
e Rezidii bulunmayan VSD

ORTA
DERECEDE
KOMPLEKS
KARDIYAK

ANATOMI

Aorto-sol ventrikiiler fistiil
Pulmoner vendz doniis anomalileri (PVDA) (kismi veya komplet)
AV kanal defektleri (kismi veya komplet)
Aort koarktasyonu (AK)
Ebstein anomalisi
Infindibiiler sag ventrikiil ¢tkim yolu darlig1 (hemodinamik olarak
anlamli)
Ostium primum ASD
Sinus venozus ASD
Kapanmamis PDA
Pulmoner kapak yetmezligi (orta ve agir)
Pulmoner kapak darlig1 (orta ve agir)
Siniis valsalva fistiilii/anevrizmasi
Subvalvar veya supravalvar aort darligi (HOCM harig)
Tam diizeltme operasyonu gergeklestirilmis Fallot tetralojisi (TOF)
Asagida belirtilen lezyonlar ile birlikteligi bulunan VSD:
e Kapak veya kapaklarin yoklugu
Aort yetmezligi
Aort koarktasyonu (AK)
Mitral patolojiler
Sag ventrikiil ¢ikim yolu darlig
“Straddling” (egerlesmis) trikiispid/mitral kapak
e  Subaortik darlik

ILERI
DERECEDE
KOMPLEKS
KARDIYAK

ANATOMI

Kondiiit varlig1 (Kapakl veya kapaksiz)

Siyanotik konjenital kalp defektleri (tiim formlar)
Cift-¢cikimli ventrikiil

Eisenmenger sendromu

Fontan dolasimi

Mitral atrezi

Tek ventrikiil (¢ift-giris veya ¢ift-cikiml, ortak veya primitif
ventrikiil)

Pulmoner atrezi (tiim formlar)

Pulmoner vaskiiler obstriiktif hastaliklar

Biiyiik arterlerin transpozisyonu (BAT)

Trikiispid atrezi

Trunkus arteriosus/hemitrunkus

Yukarida belirtilmeyen atrioventrikiiler veya ventrikiiloarteriyel
baglantilarin diger anormallikleri (6rnegin, criss-cross kalp,
izomerizm, heterotaksi sendromlar1, ventrikiiler inversiyon)
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Tablo 3.3. NYHA Kalp Yetersizligi Fonksiyonel Siniflamasi (79)

Smif I Giinliik olagan fiziksel aktivitelerinde kisitlanma yok
SunifII Istirahatte yakinma yok ancak giinliik fiziksel aktivitelerinde hafif
kisitlanma var (diiz yolda yiiriirken nefes darlig)
Suntf 1T Giinliik fiziksel aktivitelerde belirgin kisitlanma var (ev iginde

yiiriimek gibi ¢ok hafif aktivitelerle bile nefes darlig1 gibi)

Sinif IV Istirahatte bile nefes darlig1 olmas:

Hastalarin egzersiz ve yarismaci sporlara lisansh olarak katilim izni durumu
DKH tanilari, operasyon ve girisimsel islem oykiileri, giincel ekokardiyografileri ve
ileri kardiyak goriintiilemeleri (kardiyak bilgisayarli tomografi ve kardiyak manyetik
rezonans goriintiilemeleri), holter sonuglari, mevcut ila¢ tedavileri gozetilerek,
AHA/ACC ortakligi ile yayinlanmis dogumsal kardiyak anomalilere sahip bireylerin

egzersiz ve yarigmaci sporlara katilimina iliskin kilavuz 1s1ginda belirlenmistir (80).

Kadin hastalara yoneltilen kontrasepsiyon ve gebelik riski (madde 26 ve 27)
iliskili sorulara verilen yanitlar hastanin kardiyak anomalisi ve mevcut ilag tedavileri
gbz oniine alinarak DSO Gebeligi Onleyici Yontem Kullanimi icin Tibbi Uygunluk
Kriterleri, Modifiye DSO Maternal Kardiyovaskiiler Risk Siniflamas1 ve gebelikte
kardiyovaskiiler hastaliklarin tedavisine iligkin glincel ESC kilavuzuna gore

degerlendirilmistir (85,86,106).

Hastalardan edinilen demografik, bireysel, sosyal ve ekonomik parametreler

kendi aralarinda gruplanmistir.

3.4. Verilerin Analizi

Hastalarin tibb1 gegmisleri ve “Katilimciya ait Demografik, Bireysel, Sosyal
ve Ekonomik Parametreler Formu”nda sorgulan Ozellikleri kendi aralarinda
gruplanmis, bu degiskenler ile kardiyak hastalik bilgi diizeyleri ve tedavi uyumlari

arasindaki iliski degerlendirilmistir.

“Katilimciya ait Demografik, Bireysel, Sosyal ve Ekonomik Parametreler

Formu”nda yer alan ailenin ortalama aylik gelir sorgulamasina iligkin veriler
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calismanin gergeklestirildigi siire boyunca tlilkemizde 4 kisilik aileye ait yoksulluk ve
aclik smirmin sik giincellenmesi sebebi ile anlamliligimi yitirdiginden analize

katilmamustir.

Istatistik analiz icin IBM SPSS programi 29.0.1.0 versiyonu kullanilmis,
tanimlayict ve cikarimsal istatistikler gerceklestirilmistir. Cikarimsal istatistiklerde
normal dagilim gosteren degiskenler icin iki bagimsiz 6rnek t testi, varyans analizi
(ANOVA), non-parametrik dagilim gosterenler ise Mann-Whitney U testi
kullanilmistir. Analiz sonuglar1 nicel veriler igin ortalama + standart sapma, ortanca
(minimum — maksimum) olarak, kategorik veriler i¢in ise frekans ve yiizde olarak

sunulmustur. Anlamlilik diizeyi degerlendirmesi i¢in p<0,05 olarak alinmustir.
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4. BULGULAR

Calismamizin ilk ayaginda gerceklestirilen Leuven Dogumsal Kalp Hastaligi
Bilgi Olgegi (LDKHBO)’ nin Tiirkce gegerlilik ve giivenirlik ¢alismasi i¢in dogumsal
kalp hastalig1 (DKH) tanisi ile hastanemizde takipli, 14-24 yas araliginda, dahil olma
kriterlerini karsilayan ve calismaya katilmaya riza gosteren 96 katilimci ¢aligmaya
dahil edildi. Belirtilen 96 katilimcinin %63°i (n=61) kardiyak hastaliklarina yonelik
en az bir ila¢ kullanmaktaydi. Hastalarin ortalama yast 17.01+2.08 yil olarak
hesaplandi. Cogunlugu erkek katilimcilardan olusan (%59.4, n=57) hasta grubu
kardiyak hastaliklarinin anatomik kompleksitesine gore simiflandiginda ise orta
derecede kompleks kardiyak defektlere sahip katilimcilarin ¢ogunlukta oldugu
goriildii (%41.7, n=40).

Tim olgegin genel kapsam gegerlilik degerlendirmesi i¢in bakilan kapsam
gecerlilik indeksi (KGI) 0,96 olarak hesaplandi. Giivenirlik degerlendirmesi
kapsaminda puanlayicilar arasindaki tutarliligi degerlendirmek i¢in Cohen kappa
analizi gergeklestirilmis; kappa katsayisi 1 olarak hesaplandi. Gegerlilik
degerlendirmesi igin bilinen gruplar karsilastirmasindan faydanilarak olusturulan fi¢

hipotez olusturuldu.

Hipotez 1: Yas1 daha biiyiik olan hastalarin LDKHBO skorlar1 daha yiiksek
olacaktir (107,111).

Hipotez 2: Kardiyak hastaligin anatomik kompleksite diizeyi ile LDKHBO

skorlar1 arasinda anlamli iliski olmayacaktir (111).

Hipotez 3: Yiiksek ila¢ uyumu gosteren hastalarin hastalik bilgi diizeyleri daha
diisiik ila¢ uyumu gosterenlere gore daha yiiksek olacaktir (112,113).

Yas1 18 ve iistiinde olan hastalarin ortalama LDKHBO skorlarmin daha geng
yasta olanlara kiyasla ortalama 8.33+2.74 daha yiiksek oldugu (58.30 vs 49.97,
p=0.002) saptandi. Yiiksek ilag uyumuna sahip olan hastalarin daha diigilk uyuma
sahip hastalara kiyasla ortalama 5.88+3.15 daha yiiksek LDKHBO puanma sahip
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oldugu goriildi. Kardiyak hastaliginin anatomik kompleksite diizeyi ile bilgi 6l¢egi
puanlar1 arasinda anlamli iliski saptanmadi. Bilinen gruplar karsilastirilmasinda

olusturulan her ti¢ hipotez de dogrulanmis oldu.

Calismanin ikinci ayaginda dogumsal kalp hastaligit (DKH) tanis1 ile
hastanemizde takipli, 14-24 yas araliginda ve dahil olma kriterlerini karsilayan 120
hasta c¢alismaya davet edildi. 2 hasta Glgeklerinin tamamini doldurmadigi igin
calismadan ¢ikarildi. Toplamda 118 hasta ¢alismaya dahil edildi. Bu hastalardan
edinilen bulgular takip eden alt basliklar altinda tartisilacaktir.

4.1. Katihmcilarin Genel Ozellikleri

Katilimcilarin ortalama yas1 17.05 yil (min. 14.16 yil, maks. 23.91 yil, median
16.55 yil); kadin hastalarin ortalama yas1 17.13 yil, erkek hastalarin ortalama yasi
16.98 yild1. Katilimcilarin demografik 6zellikleri Tablo 4.1’de sunulmustur.

Tablo 4.1. Katilimcilarin demografik 6zellikleri

n %

Cinsiyet

Kiz 51 43.2

Erkek 67 56.8
Oturulan il

Ankara 65 55.1

Ankara dis1 53 44.9
Egitim Diizeyi

Lise 6grencisi 83 70.3

Lise 6grenimini tamamlamadan okuldan ayrilmig 3 2.5

Lise mezunu 20 16.9

Universite 6grencisi 12 10.2
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Katilimcilarin ¢ogunlugu orta derecede kompleks anatomiye sahip dogumsal

kalp hastaliklarina sahipti (%42.4, n=50); en sik goriilen tan1 ise Fallot Tetralojisi

(TOF) idi (Tablo 4.2).

Tablo 4.2. Katilimeilarin  kardiyak anatomi kompleksite diizeyi ve kardiyolojik

tanilara gore dagilimi

n %
Dogumsal Kalp Hastahg Anatomik Kompleksite Diizeyi (Bethesda Sinifi)
Basit 42 35.6
Orta 50 42.4
Kompleks 26 22
Dogumsal Kalp Hastahg Tanis1
Fallot Tetralojisi (TOF) 26 22.0
Atriyal Septal Defekt (ASD) 17 144
Ventrikiiler Septal Defekt (VSD) 12 10.2
Fonksiyonel Tek Ventrikiil 12 10.2
Aort Koarktasyonu 11 9.3
Dogumsal Aort Kapak Anomalileri 9 76
Dogumsal Mitral Kapak Anomalileri 5 42
Atriyoventrikiiler Septal Defekt (AVSD) 5 42
Biiyiik Arter Transpozisyonu (D-BAT) 5 42
Pulmoner Ven6z Donilis Anomalileri 5 42
Pulmoner Atrezi 4 34
Biiyiik Arterlerin Dogustan Diizeltilmis Transpozisyonu (L-BAT) 3 25
Pulmoner Stenoz 2 17
Ebstein Anomalisi 1 08
Cor Triatum 1 038

n: hasta sayisi; %: yiizde olarak hastalar1 ifade etmektedir.

Katilimcilart ¢ogu giinliik hayatlarinda asemptomatik (NYHA Evre 1) iken 7
hasta (%5.9) giinliik fiziksel aktivitelerinde belirgin kisitlanma (NYHA Evre 3); 2

hasta (%1.7) ise istirahatte dahi nefes darlig: tarifliyordu.
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Lisanshi spor yapmasinda sakinca goriilmeyen hastalar biiyiilk ¢ogunlugu

olusturmaktaydi.

Hastalarin fonksiyonel ve fiziksel kisitliliklarina siniflandirilmas: Tablo 4.3°te

sunulmustur.

Tablo 4.3. Katilimcilarin fonksiyonel ve fiziksel kisitliliklarina gére dagilimi

n %

New York Heart Association (NYHA) Kalp Yetersizligi Fonksiyonel Sinifi

Evre 1 81 68.6

Evre 2 28 23.7

Evre 3 7 59

Evre 4 2 17
Lisansh Spor Yapma izni

Yok 45 38.1

Var 73 61.9

Hastalarin biiyiik ¢ogunlugunun kardiyak kateterizasyon ve gecirilmis en az bir
kardiyak cerrahi dykiisii mevcuttu. Iki veya daha fazla cerrahi gegiren hasta yiizdesi
%24.6 (n=29) olarak saptandi (Tablo 4.4). Ortalama gegirilmis cerrahi sayis1 1.08

olarak hesaplandi.

Hastalarin %19.5’inde (n=23) protez veya mekanik kapak bulunuyordu.
Hastalarin %5.9’unda (n=7) ise pacemaker veya intrakardiyak device (ICD) mevcuttu.
Hastalarin %4.2’sinde (n= 5) eslik eden pulmoner hipertansiyon (PH) tanis1 vardi.
Endokardit 6ykiisii bulunan hasta yiizdesi %2.5 (n= 3) idi. Bes yil igerisinde kardiyak
hastaliga yonelik tetkik veya tedavi amagli (6rn: izlem veya tedaviye yonelik kardiyak
kateterizasyon veya kardiyovaskiiler cerrahi sebebi ile) hastane yatisi bulunan

hastalarin yilizdesi ise %23.7 (n=28) olarak saptand1 (Tablo 4.4).
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Tablo 4.4. Hastalarin gegirilmis kardiyak Kkateterizasyon ve Kkardiyak cerrahi
Oykiilerine gore dagilimlar

n %

Gegirilmis Kardiyak Kateterizasyon Oykiisii

Hayir 32 271

Evet 86 729
Kardiyak Cerrahi Oykiisii

Yok 34 2838

1 kardiyak cerrahi geg¢irmis 55 46.6

2 kardiyak cerrahi geg¢irmis 18 153

3 kardiyak cerrahi gecirmis 7 59

4 kardiyak cerrahi gecirmis 4 34
Prostetik kapak varhg (protez veya mekanik kapak)

Yok 95 805

Var 23 195
Pacemaker veya ICD varhgi

Yok 111 941

Var 7 59
Kardiyak hastaliga eslik eden agir PH veya Eisenmenger sendromu

Yok 113 95.8

Var 5 42
Son 5 yil icerisinde kardiyak hastalik sebepli hastane yatisi

Yok 90 76.3

Var 28 23.7
Gecirilmis endokardit oykiisii

Yok 115 975

Var 3 25

n: hasta sayisi; %: yiizde olarak hastalar1 ifade etmektedir.

ICD: Intrakardiyak device, PH: Pulmoner hipertansiyon

Biiyiik cogunluk kardiyak hastaliklarina yonelik en az bir ilag¢ kullanmaktalardi
(%63.6, n=75). Iki ve daha fazla ila¢ kullaniminin en sik oldugu grup ileri derecede
kompleks kardiyak anatomiye sahip hasta grubuydu. Katilimcilar i¢inde en fazla ilag
alan hasta fonksiyonel tek ventrikiil fizyolojisine sahip, ¢ift cikimli sag ventrikiil ve
VSD tanili, NYHA kalp yetersizligi fonksiyonel siniflamasina gore Evre 4 fonksiyonel
kisitlanmaya sahipti; asetilsalisilik asit (ASA), ACE inhibitor, diiiretik, sildenafil ve
ilioprost olmak tizere bes farkli ilag grubundan toplamda alt1 farkli ilag kullanmaktaydi

(Tablo 4.5).
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Tablo 4.5. Kardiyak anatomilerinin kompleksite diizeyine goére gruplandirilmisg

hastalarin kullandiklar ilag sayilarina gore dagilimlari

Basit Kardiyak Orta Derecede Ileri Derecede

Anatomi K_ompleks _ K_ompleks _

Kardiyak Anatomi  Kardiyak Anatomi

(n=42) (n=50) (n=26)

n % n % n %
[la¢ kullanmiyor 26 61.9 15 30.0 2 7.7
1 ilag kullantyor 9 21.4 18 36.0 7 26.9
2 ilag kullantyor 5 11.9 9 18.0 9 34.6
3 ila¢ kullaniyor 1 2.4 6 12.0 4 154
4 ila¢ kullantyor 1 2.4 2 4.0 3 11.5
6 ilag kullantyor 1 3.8

n: hasta sayist; %: siitiinlarda belirtilen siniflamaya gore gruplandirilmis hastalar i¢indeki yiizde

Hastalarin %18.6 (n=22) kadarinin ek kronik hastaliklar1 vardi. (Tablo 4.6)

Calismamiza katilan genetik (Turner ve Klinelfelter) ve norolojik (epilepsi)

hastaliklara sahip hastalar olmakla beraber bu hastalarin kanitlanmis zihinsel

yetersizligi bulunmuyordu.

Tablo 4.6. Hastalarin eslik eden kronik hastalik varligina gére dagilimlari

Ek kronik hastalik varhig: n %
Marfan sendromu ve diger bag doku hastaliklar1 4 18.2
Astim 4 18.2
Endokrin hastaliklar 4 18.2
Hematolojik hastalik 2 9.1
Nefrolojik 1 4.5
Immiinolojik hastalik 1 4.5
Makiila dejenerasyonu 1 4.5
Kazanilmis isitme kaybi (koklear implant kullantyor) 1 4.5
Epilepsi 1 4.5
Dikkat eksikligi ve hiperaktivite bozuklugu 1 4.5
Turner 1 4.5
Klinelfelter 1 4.5

n: hasta sayisi; %: yiizde olarak hastalar1 ifade etmektedir
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4.2. Katihmeilarin Ebeveynleri ve Oturduklar1 Haneye iliskin Ozellikler

Bir hastamizin sadece annesi ve iki hastamizin babasi; bir hastamizin ise hem
annesi hem de babasi vefat etmisti. Sag annelerin yas ortalamasi 44.89 (en geng¢ anne
34 yasinda, en yash anne 60 yasindaydi; median anne yast ise 44 yil), sag babalarin
yas ortalamasi ise 47.69 (en geng¢ baba 37 yasinda, en yasli baba 60 yasindaydi;
medyan baba yas1 48 yil) idi. Sag olan 116 anne ve 115 babaya iliskin demografik
bilgiler Tablo 4.7°de verilmistir.

Tablo 4.7. Anne ve babalarin ortalama yaslari, son mezun olduklar1 okul diizeyleri ve
calisma durumlari

n %

Anne egitim diizeyi

Ilkokul 70 60.3

Lise 31 26.7

Universite 15 13
Anne ¢calisma durumu

Calismiyor 78 67.2

Calistyor 38 32.8
Baba egitim diizeyi

Ilkokul 50 43.5

Lise 47 40.9

Universite 18 156
Baba calisma durumu

Calismiyor 7 6.1

Calistyor 108 93.9

n: hasta sayisi; %: yiizde olarak hastalar1 ifade etmektedir.

Katilimeilarin ebeveynlerinin ayn1 evi paylasma durumlar1 ve oturduklar

haneye iligkin 6zellikler Tablo 4.8’de sunulmustur.
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Tablo 4.8. Katilimcilarin oturduklari haneye iliskin 6zellikler

n %

Anne ve baba aym evi paylasiyor mu?

Hayir 12 10.2

Evet 106 89.8
Ayni evi paylastig: kisilerde DKH varhgi

Yok 112 94.9

Var 6 51
Aym evi paylastigi kisilerde kalp dis1 kronik hastalik varhg:

Yok 67 56.8

Var 51 432
Ayni1 haneyi paylasti1 kisi sayis1 (hastanin kendisi dahil edilmeden)

1 3 25

2 22 186

3 38 322

4 40 339

5 7.6

6 4 34

7 2 1.8

n: hasta sayisi; %: yiizde olarak hastalar1 ifade etmektedir.

4.3. Leuven Dogumsal Kalp Hastalig Bilgi Olcegi (LDKHBO) Bulgular

Hastalarin hastalik bilgisini 6lgmek iizere uygulanan LDKHBO puanlari yiiz
lizerinden degerlendirildiginde tiim katilimcilarin ortalama LDKHBO puani yiiz
tizerinden 51.09+13.28 olarak hesaplandi. Yeterli bilgi diizeyine sahip degerlendirilen
yani yliz lizerinden 80 ve iistii alan sadece 2 hasta vardi (yaklasik %1.7). Hastalarin

%38.9’u (n=46) olgekteki maddelerin yiizde 50’sinden azin1 dogru cevaplayabilmisti.

Hastalar anatomik kompleksitelerine gore smiflandiginda ve {i¢ gruba ait
ortalama LDKHBO puanlar1 Kruskal Wallis testi ile degerlendirildiginde ise istatistiki
olarak anlamli fark saptanamadi (p=0.701) (Tablo 4.9).
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Tablo 4.9. Kardiyak anatomi kompleksitesine gore siniflandirilmis hasta gruplarinin
yas ve LDKHBO puan dagilimlar

Basit Kardivak Orta Derecede ileri Derecede
Y Kompleks Kardiyak Kompleks Kardiyak
Anatomi ) .
Anatomi Anatomi
(n=42) (n=50) (n=26)

ort min max ort min max ort min  max

Yas 1691 1416 20.81 1691 1428 2182 1755 14.31 23091

L‘;Ilg:go 52.32 20.83 76.92 50.56 1852 88.46 50.14 800 76.00

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig: Bilgi Olgegi, ort: ortalama, min: minimum deger, max:
maksimum deger

Yasin bilgi diizeyi lizerine etkisi tartmak lizere hastalar 18 yasin {istiinde ve
altinda olarak iki gruba boliindiigiinde 18 yas ve istiindeki katilimcilarin ortalama
LDKHBO skorunun daha kiigiik yastaki hastalara gore istatistiki olarak anlamli olarak

ortalama 6.93 puan daha yiiksek skora sahip oldugu goriildi (Tek yonlii t-testi, 55.97
vs 49.03, p=0.004) (Tablo 4.10).

Hastalarin sadece %37.3’iiniin 6l¢egin ilk maddesi olan “Kalp hastaliginiza
sebep olan yapisal bozuklugun dogru adi nedir?” sorusuna dogru cevap verebildigi
goriildii. Kalbindeki yapisal bozuklugu sekilde lizerinde gosterebilen veya nerede

oldugunu tarifleyebilen hastalar ise %15.3 olarak saptandi (Tablo 4.10).

Tablo 4.10. Hastalarin kardiyak hastaliginin tanisi ve anatomisine iliskin sorulara
verdigi yanitlarin dagilimlar

.. . - . Yanlis veya
LDKHBO Soru Numarasi ve Icerigi Dogru Eksik Bilrr? iyo}r]
(Toplam hasta sayis1 =118)
n % n % n %
1. Kalp hastalfgmlzavsebep olan. yapisal 44 373 11 93 63 534
bozuklugun dogru ad1 nedir?
2. Kalbinizdeki yapisal bozuklugun nerede
oldugunu tarifleyiniz veya sekilde 18 153 5 42 95 805

gosteriniz.

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayis1, %: yiizde olarak hastalar
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Hasta %85.6’s1 takip sikligin1 dogru bilmekle beraber sadece %57.6’s1 bu
takibin beklenmeyen bir kétiilesmeyi tespit edebilmek amacli yapildigina iliskin sikki
isaretlemisti. %84.7°si ge¢miste uygulanan tedavilerini biliyordu. Hastalar ge¢mis
tedavilerini ¢ogunlukla dogru isaretleyebilmekle beraber ila¢ tedavilerine iliskin
bilgileri yetersizdi. Ilag ismi, dozu, alinma zamani, fonksiyonu, yan etkileri ve
etkilesebilecegi ilaglar ve gidalara iliskin maddeyi ilag tedavisi almakta olan hastalarin

sadece hastalarin %8’i dogru cevaplayabilmisti (Tablo 4.11).

Tablo 4.11. Hastalarin gegmis takibi, gegmis ve mevcut tedavilerine iligkin verdigi

cevaplar
.. .. Dosru Eksik Yanlis veya
LDKHBO Soru Numarasi ve Icerigi g Bilmiyor
(Toplam hasta sayis1 =118)
n % n % n %

3. Kalp hastaliginizin takibi i¢in ne siklikta
poliklinige gelmeniz gerekli?

4. Bu takibin ana amaci nedir? 68 576 25 212 25 212

101 856 3 25 14 119

5. Bu zamana kadar kalp hastaliginiza

yonelik hangi tedaviler uygulandi? 100 847 9 7.6 9 7.6

6. Ilac tedavisi aliyorsamz liitfen asagidaki
kutucuklarda ilacinizin ismi, dozu, alinma
zamani, ne ise yaradigi, yan etkileri,
etkilesebilecegi diger ilaglar ve gidalarla
ilgili boliimleri doldurunuz.

(Sadece ilag tedavisi alan hastalarin
verdigi dogru, eksik, yanlis veya bilmiyor
cevap sayist ve yiizleri belirtilmistir)

8 55 733 14 187

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayisi, %: yiizde olarak hastalar

Hastalarin biiyiik gogunlugu kullandiklari ilacin ismini ve dozunu bilebilmekle
beraber ilaglarinin islevi, yan etki ve etkilesim profili konusunda yetersiz bilgiye

sahipti (Tablo 4.12).
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Tablo 4.12. Ilag tedavisi altinda izlenen hastalarin kullandiklari ilaglarin islevi, sebep
olabilecegi istenmeyen etkiler ve etkilesim profili hakkindaki bilgi

durumlari
Ila¢ Kullanan Hastalarin Biliyor Bilmiyor
flaclar1 Hakkindaki Bilgi Durumlari
0 0

(n=75) n Y0 n Y0
[lacin islevi 37 493 38 507
[lacin sebep olabilecegi istemeyen etkiler 4 5.3 71 947
[lacin etkilesebilecegi gidalar veya diger ilaglar 3 4.0 72 96.0

n: hasta sayisi, %: ylizde olarak hastalar

Hastalarin islevini en iyi bildikleri ilaglarin baginda antiagregan (asetilsalisilik
asit) ve antikoagiilan (warfarin, enoksaparin, apiksaban vb.) grubu ilaglar geliyordu,
islevleri ¢ogunlukla “kan sulandiric1”, “kan civiklastirici” veya “kan sivilagtirict”
olarak ifade ediyorlardi. Yine diiiretik grubu ilaglar da islevleri iyi bilinenler
arasindaydi, hastalar tarafindan “6dem attiric1” veya “idrar soktiiriicii” olarak
tarifleniyordu. Anti-aritmik ajanlarin islevleri i¢in en sik isitilen cevaplar “ritim

19 (13

diizenleyici”, “carpint1 onleyici” ve beta blokdrler i¢in ayrica “tansiyon diisiiriicii”
iken; ACE inhibitor ajanlar i¢in “kalbin yorulmasini engelleme”, “ritim diizenleyici”,
anjiyotensin reseptor blokorleri (ARB) i¢in “damar daraltici” idi. Kullandiklar
ilaglarin neden olabilecegi olasi yan etkileri dogru biliyor olarak degerlendirilen
hastalarin hepsi asetilsalisilik asit (ASA) tedavisi almaktaydi ve ilacin kanamaya sebep
olabilecegini belirtebilmislerdi. Kullandiklar1 ilacin etkilesebilecegi gida ve diger
ilaclar hakkinda bilgi sahibi hastalarin (n=3) hepsi warfarin kullantyordu; 2 hasta yesil

yaprakli bitkilerin asir1 tiiketiminin, 1 hasta ise yiiksek doz vitamin K’ nin warfarinin

etkilesim yaratabilecegini ifade etmisti.

7 numaral1 “Eger kullandiginiz ilag, sebebi ile herhangi bir yan etki yasarsaniz
bu ilact almay1 birakmanizi gerektirir mi?” maddesine “hayir” cevabini veren yani
maddeyi dogru cevaplayan hastalarin yiizdesi %23.7 (n=28) idi. Ol¢ek uygulanirken
hastalarin bir kismimin bu maddede kafa karisikligi yasayabildigi gozlendi,

hastalarimin bir kisminin ilact doktorlarina danigsmadan kesip daha sonrasinda takipli
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olduklar1 kardiyoloji hekimlerine haber verebileceklerini ifade etti. Hastalarin

%84.7’si diyet sorusuna dogru cevap vermisti (Tablo 4.13).

Tablo 4.13. Hastalarin LDKHBO 7. ve 8.maddelere verdikleri cevaplarin dagilimlari

. = o Y 1
LDKHBO Soru Numarasi ve Icerigi Dogru érll”ﬁ i;(e);;a
n=118
( ) n % n %

7. Eger kullandiginiz ilag, sebebi ile herhangi bir yan
etki yasarsaniz bu ilaci almay1 birakmanizi gerektirir
mi? (Su anda ilag tedavisi almiyor olsaniz dahi liitfen
bu soruyu cevaplayiniz.)

28 237 90 76.3

8. Ozel bir diyete uymaniz gerekiyor mu? Eger
cevabiniz “evet” ise liitfen ne tip bir diyet oldugunu 100 84.7 18 15.3
belirtiniz.
LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayis1, %: yiizde olarak hastalar

9 numarali maddede sorgulanan, hastanin kalp yetmezliginin ilerledigine isaret
edebilecek, klinik bozulma iliskili 7 semptomun hepsini bilebilen hastalarin yiizdesi
%45.8 olarak saptandi. 7 sik arasinda en ¢ok dogru isaretlenen semptom garpinti
(%71.2, n=84); en az dogru isaretlenen ise ayaklarda ve bacaklarda sislik 6dem
sikkiydi (%25.4, n=30) (Tablo 4.14).

Tablo 4.14. Hastalarin LDKHBO 9.maddeye verdigi cevaplarin ve dogru isaretlenen
siklara gore dagilimlari

.. . . . Yanl
LDKHBO Soru Numarasi ve Icerigi Dogru Eksik ;rillrﬁi;g}r]a
Toplam hasta =11
(Top sayisi 8) N % N % N %

9. Kalp hastaliginizin kétiilesmesi durumunda
ortaya c¢ikabilecek ve gelistigi takdirde kalp
doktorunuz ile iletisime gegmenizi gerektiren
semptomlari isaretleyiniz.

54 458 53 449 11 93

Carpinti 84 712
Gogiis agrist 81 68.6
Daha cabuk yorulma 69 585
Nefes darlig1 68 57.6
Bayilma 62 525

Bas donmesi 35 29.7

Ayaklarda ve bacaklarda sislik veya 6dem 30 254

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayis1, %: yiizde olarak hastalar
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Hastalarin %39.8°1 dogumsal kalp hastali§inin yasam boyu takip gerektirebilen
bir durum olduguna dair hastanin bilincini sorgulayan 10 numarali maddeye yanlis

yanit vermisti (Tablo 4.15).

Tablo 4.15. Hastalarn LDKHBO 10.maddeye verdigi cevaplarin ve dogru isaretlenen
siklara gore dagilimlari

.. . - Yanlis veya
LDKHBO Soru Numarasi ve icerigi Dogru Bilmiyor
Toplam hasta sayis1 =118
(Top y n % n %

10. Kardiyologunuz size herseyin yolunda oldugunu
sOyliiyor ise bu daha fazla takibe ihtiyaciniz olmadigt 71  60.2 47 39.8
anlamina m1 gelir?

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayis1, %: yiizde olarak hastalar

Hastalarin endokardite iligkin (tanim, klinik bulgular, tekrarlama riski ve risk
faktorleri) bilgiyi 6l¢cen 11-14 numarali maddeler 6l¢ekteki en diisiik dogru cevap

verilme yiizdesine sahip olanlardandi (Tablo 4.16 ve 4.17).

Tablo 4.16. Hastalarin LDKHBO 11-13 numarali maddelere verdigi yanitlarin

dogruluk dagilimlari
LDKHBO Soru Numarasi ve Icerigi Dogru Yérﬁlrlg i;(e)}r/a
(Toplam hasta sayis1 =118) 0 % 0 %
11. Endokardit nedir? 21 178 97 822

12. Endokarditin en tipik semptomunu isaretleyiniz. 11 9.3 107  90.7

13. Hayatiniz boyunca sadece bir kez mi endokardit

gecirebilirsiniz? 5 4.2 HLSE =08

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayisi, %: yiizde olarak hastalar



60

Tablo 4.17. Hastalarn LDKHBO 14 numarali maddeye verdigi yanitlarin dogruluk

dagilimlar
. ) - . Yanlis veya
LDKHBO Soru Numarasi ve I¢erigi Dogru Eksik Bilmiyor
Toplam hasta sayis1 =118
(Top y ) n % n % n %

14. Endokardite sebep olabilecek bir takim
risk faktorleri asagida belirtilmistir. Sizce 2 1.7 13 11 103 87.3
belirtilenler endokardite sebep olabilir mi?

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta say1s1, %: yiizde olarak hastalar

On dordiincii maddede siklarda sunulmus olan endokardit risk faktorlerinin
(kirli veya kontamine ignelerin paylasimi, cilt enfeksiyonu yaratan bakteriler, dis
abseleri, kotii cilt ve tirnak bakimi veya hijyeni, piercing veya dovme uygulamalari

risk faktoriidiir) hepsini dogru olarak isaretleyen hasta yiizdesi %1.7 (n=2) idi.

En az dogru bilinen risk faktorleri piercing ve ddvme uygulamalari
(isaretlenme yiizdesi %4.2; n=5) ve kotii cilt ve tirnak hijyeni (isaretlenme yiizdesi
%°5.9; n=7) idi. Cilt enfeksiyonu yaratan bakterilerin endokardite sebep olabilecegi

9.3% (n=11) oraninda bilinmisti.

En iyi bilinen risk faktorii ise (isaretlenme yiizdesi %13.6; n=16) kirli veya
kontamine igne paylagimiydi. Dis abseleri veya enfeksiyonlarinin endokardite sebep

olabilecegini bilen hastalarin yiizdesi %8.5 (n=10) idi.

Hastalarin genel sagliklarini korumak adma edinmeleri gereken yasam
aligkanliklarina dair bilgileri sorgulandiginda ise hastalarin %44.9’unun her dis hekimi
bagvurusundan oOnce antibiyotik kullanmasi gerektigini diisiindiigii 6grenildi.
Hastalarin genel sagliklarini korumak ve optimal diizeyde tutmak adina edinmeleri
gereken aliskanliklar ve rutinler, kagcinmalar1 gereken durumlara yonelik sorgulandigi

15-21 numarali maddelere verilen cevaplarin dagilimlart Tablo 4.18’de sunulmustur.
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Tablo 4.18. Hastalarin LDKHBO 15-21 numarali maddeye verdigi yanitlarin

dogruluk dagilimlari
.. .. - Yanlis veya
LDKHBO Soru Numarasi ve Icerigi Dogru Bilmiyor
(Toplam hasta sayis1 =118)
n % n %

15. Dogumsal kalp hastaliginiz oldugu i¢in atesiniz
oldugu takdirde herhangi bir doktora danigmadan derhal 86 729 32 27.1
antibiyotik almaniz gereklidir.

16. En az yilda bir kontrol dis muayenesi olmaniz

gereklidir 84 712 34 288

17. Her dis hekimi basvurusundan dnce antibiyotik

kullanmaniz gereklidir. 65 55.1 53 449

18. Kanayan dis etleri ek 6zen gerektirmektedir. 95 805 23 195

19. Dislerinizi giinde en e_lz_blr kez firgalamaniz 105 890 13 110
gereklidir.
20. Dogumsal kalp hastalig1 olan bir kiginin sigara
igmesi boyle bir hastalig1 olmayan kisiler ile 7 59 111 941
kiyaslandiginda daha zararlidir. **

21. Dogumsal kalp hastalig1 olan bir kisinin giinde ii¢
veya daha fazla alkollii icecek tiiketmesi bdoyle bir
hastalig1 olmayan kisiler ile kiyaslandiginda daha

zararhdir.

91 771 27 229

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayis1, %: yiizde olarak hastalar
** (Olgegin yaraticist Dr. Philip Moons ile gériisiildiiginde DKH tanili kisilerde sigaranin ek

kardiyovaskiiler risk yarattig1 yoniinde giiclii yaymlar kisith oldugu icin cevabin “hayir” yani sigaranin
ek risk yaratmadigi yoniindeki cevap dogru kabul edilmistir.
Hastalarin %65.3°1 (n=77) lisansli spor yapmasinin kardiyoloji hekimlerince

uygun goriliip goriilmeme durumunu sorgulayan 22 numarali maddeyi dogru

cevaplamusti.

Spor izni bulunmadigi halde diizenli antrenman gerektiren sporlari
yapabilecegini diisiinen hasta sayis1 25 idi. Spor yapmasinda herhangi bir sakinca
olmadig1 halde diizenli antrenman gerektiren sporlar1 yapamayacagini diisiinen hasta

say1st ise 16 idi (tiim 6rneklemin %13.5’u) (Tablo 4.19).
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Tablo 4.19. Spor izni durumuna gore gruplanan (spor izni bulunanlar ve
bulunmayanlar) hastalarin cevaplarinin dagilimlari

22. Lisansli (diizenli antrenman gerektiren) sporlari
yapabilir misiniz?

Dogru Yanlis veya Bilmiyor
n % n %
Diizenli antrenman
gerektiren sporlari Evet 29 64.4 16 35.6
yapmasi
kardiyologlarinca
uygun gorilityor Hayir 48 65.8 25 34.2
mu?

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olcegi, n: hasta sayis1, %: satirda belirtilen gruplar
icerisindeki ylizdelerine gore hastalar

Hastalarin meslek sec¢imine etki edebilecek fiziksel kisithiliklarina dair
farkindaliklarin1 sorgulayan 23 numarali maddeye verilen cevaplar Tablo 4.20°de

sunulmustur.

Tablo 4.20. Meslek segimine iligkin yoneltilen 23 numarali maddeye verilen cevaplar

.. . - Yanlig veya
LDKHBO Soru Numarasi ve Icerigi Dogru Bilmiyor
(Toplam hasta sayis1 =118)
P Y n % n %

23. Kendinizi ¢ok yormamak adina fiziksel olarak sizi

zorlamayacak bir meslek se¢cmeniz gereklidir. 82 695 36 305

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayis1, %: yiizde olarak hastalar

Hastalarin cinsellikteki fiziksel kisitliliklarina iligkin bilgisini Olcen 24
numarali maddeye yanlis cevap veren ya da cevabi bilmedigini belirten hastalarin

yiizdesi %62.7 (Nn=74); bu hastalarin yas ortalamas1 16.82 yildi (Tablo 4.21).
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Tablo 4.21. Cinsellikte fiziksel kisitliliga iliskin maddeye verilen yanitlar

. . - Yanlis veya
LDKHBO Soru Numarasi ve Icerigi Dogru Bilmiyor
(Toplam hasta sayis1 =118)
P Y n % n %

24. Dogumsal kalp hastasi olarak tiim cinsel aktiviteler
icin fiziksel olarak yeterli olabileceginizi diigiiniiyor 44 373 74 627
musunuz?

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayis1, %: yiizde olarak hastalar

Dogumsal kalp hastaliginin bir sonraki nesilde tekrarlama riskine iliskin dogru
bilgiye sahip hastalarin yiizdesi %36.4°tii (n=43). Soruya yanlig cevap veren veya
“Bilmiyorum” sikkini isaretleyen hastalarin ortalama yaslar1 ise 16.86 yildi; %401

kadin, %60°1 ise erkekti (Tablo 4.22).

Tablo 4.22. Hastaligin bir sonraki nesilde rekiirrensine iliskin maddeye verilen

yanitlar
. . - Yanlis veya
LDKHBO Soru Numarasi ve Icerigi Dogru Bilmiyor
(Toplam hasta sayis1 =118)
P Y n % n %

25. Cocuk sahibi oldugunuz takdirde cocugunuzun da
dogumsal kalp hastas1 olma riski nedir? 43 364 75 636

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayisi, %: yiizde olarak hastalar

Kadin hastalara yoneltilen kontrasepsiyon ve gebelik riskine iliskin sorular
kadin hastalarin biiyiik ¢ogunlugunun bu konularda yetersiz bilgiye sahip oldugunu

gostermekteydi (Tablo 4.23).
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Tablo 4.23. Kontrasepsiyon bilgisi ve gebelik risklerine iliskin maddelere verilen

yanitlar
Kontrasepsiyon ve Gebelik Riskine fliskin Dogru Eksik ~ Yanls veya
Sorular Bilmiyor
(Kadin hasta sayis1 =51) n % n % n %

26. Asagidaki gebelikten koruyucu
yontemlerden hangisi sizinle ayni dogumsal
kalp hastaligina sahip kisiler i¢in en uygun
olandir? (Siklarda KOK ve rahim i¢i aracin

DKH tanisina spesifik uygunlugu
sorgulanmigtir)

59 1 2 47 921

27. Gebe kaldiginiz takdirde, gebelikte
komplikasyon (istenmeyen bir olay) yasama
riskiniz dogumsal kalp hastalig1 olmayan
gebelere gore artmis midir?

37.3 32 627

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayisi, %: yiizde olarak hastalar

4.4. lla¢ Uyumu Degerlendirmesi

flag kullanan hastalarin (n=75) ortalama Ila¢ Uyumunu Bildirim Olcegi
(IUBO) puan1 22.08 olarak hesaplandi. Minimum [UBO puani 10, maksimum [UBO

puani ise 25 idi.

Hastalar kardiyak anomalilerinin anatomik kompleksite seviyesine gore
gruplandiginda gruplar arasi ortalama TUBO puami arasinda anlaml fark goriilmedi.
[lag kullanan hastalari %60°1 (n=45) ilag tedavilerine yiiksek uyum (IUBO puani1 >23)
gostermekteydi.

Kullanilan ilag sayist ile uyum arasinda istatistiki olarak anlamli fark

saptanmadi (Tablo 4.24).
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Tablo 4.24. Tek ila¢ kullanan hastalar ile en az iki ve daha fazla ila¢ kullanan
hastalarin ortalama TUBO puani karsilastirmasi

Kullanilan ila¢

n ortalama SS SH
sayisi
Ortalama >) ilac 41 22.61 3.114 0.48
TUBO puam .
Tek ilag 34 21.44 4.047 0.69

(25 iizerinden)  kullaniyor

IUBO: Tlag Uyumunu Bildirim Olgegi, n: hasta sayisi; SS: standart sapma, SH: standart hata

4.5. Bireysel, Ailesel ve Haneye lliskin Ozelliklerin Bilgi Diizeyi ve Tedavi
Uyumuna Etkisi

Hastalarin cinsiyeti veya egitim diizeyi ile LDKHBO skoru arasinda anlamli
iliski saptanmaz iken yas1 18 ve iistii olan hastalarin ortalama LDKHBO skorunun
daha yiiksek oldugu goriilmiistiir (p=0.004) (Tablo 4.25).

Tablo 4.25. Hastalar 18 yas iistiinde ve altinda olmak {izere iki gruba boliindiigiinde
LDKHBO skoru ortalamalari

Yas n ortalama SS SH p
LDKHBO >18.00 35 55.97 12.49 211
Skoru 0.004
(100 iizerinden) <18.00 83 49.03 13.13 1.44

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olcegi, n: hasta sayisi; SS: standart sapma; SH:

standart hata

Kardiyak anatominin anatomik karmasiklik derecesi veya hastanin NYHA kalp
yetersizligi fonksiyonel smifi ile LDKHBO ve IUBO puanlar1 arasinda istatistiki

olarak anlamli iliski bulunamadi.

Diizenli antrenman gerektiren sporlar1 yapmasi sakincali goriilen, lisansli spor
yapmasina izin verilmeyen hastalarin ortalama LDKHBO skoru herhangi bir fiziksel
kisitliligi bulunmayan hastalara gore ortalama 4.96 puan daha diisiikk bulundu (Tek
yonlii t-testi; fark 4.96 puan, p=0.024) (Tablo 4.26).
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Tablo 4.26. Lisansli spor izni olan ve olmayan hastalarin ortalama LDKHBO skorlari

Lisansh spor

o n ortalama  SS SH p
yapma izni
LDKHBO Yok 73 4920 1317 1.54 S ona
skoru Var 45 5416  13.01 1.94

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi, n: hasta sayisi; SS: standart sapma; SH:

standart hata

Hastalarin kardiyak hastaliklarina iligkin ge¢mis tibbi Oykiileri (gegirilmis
kardiyak kateterizasyon veya cerrahi sayisi, son 5 yil igerisinde hastane yatig1 veya
endokardit oykiisii varlig), prostetik kapak veya pacemaker veya ICD varligi durumu

ile LDKHBO ve IUBO puanlar1 arasinda istatistiki olarak anlamli iliski bulunamadi.

Hastalarin ilag kullanim durumu ile LDKHBO skoru arasinda istatistiki olarak
anlamli iliski saptanmamakla birlikte ila¢ uyumu yiiksek kabul edilen (IUBO skoru
>23) hastalarm ortalama LDHKBO puani daha diisiik ila¢ uyumuna sahip (IUBO <23)
hastalara gore daha yiiksekti; fark istatistiki olarak da anlamli bulundu (Tek yonlii t-
testi; fark 5.96 puan, p=0.026) (Tablo 4.27).

Tablo 4.27. ITUBO skoruna gore siniflandirilan hastalarin ortalama LDKHBO skorlar

IUBOskoru n ortalama SS SH P
LDKHBG 1UBO>23 45 5216  13.15 1.96 -
skoru fUBO<23 30 4620  12.32 2.25

LDKHBO: Leuven Dogumsal Kalp Hastaligi Bilgi Olgegi, ITUBO: ila¢ Uyumunu Bildirim Olgegi,

n: hasta sayis1; SS: standart sapma; SH: standart hata

En az bir ilag tedavisi alan hastalar ile herhangi bir ila¢ kullanmayan hastalarin

bilgi diizeyleri karsilastirildiginda istatistiki olarak anlamli fark bulunmadi.

Calismamiza katilan anne ve babalarin yaslari, sag olup olmama durumlari
veya egitim diizeyleri ile hastalarin LDKHBO veya IUBO puanlar1 arasinda istatistiki

olarak anlaml1 iliski bulunamada.
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Ayni hanede DKH veya kalp dis1 kronik hastalik tanili kisilerin varligi ile
LDKHBO veya IUBO puanlar arasinda istatistiki olarak anlaml iliski bulunamadi.
Ayni1 hanede yasayan kisi sayis1 ile LDKHBO veya ITUBO puani arasinda da anlamli

iliski bulunamadi.

4.6. Leuven Dogumsal Kalp Hastalhklar Bilgi Ol¢egi Olgeginin Tiirkce Gegerlilik

Cahsmasinda Kullamlan Hipotezlerin Tekrar Degerlendirilmesi

Leuven Dogumsal Kalp Hastalign Bilgi Olgegi’nin Tiirkge gegerlilik
calismasinda bilinen gruplar karsilastirmasi i¢in olusturulan {i¢ hipotez 118 hastadan

olusan 6rneklem ile tekrar degerlendirildi.

Hipotez 1: Yasi daha biiyiik olan hastalarin LDKHBO skorlar1 daha yiiksek
olacaktir (107,111).

Hipotez 2: Kardiyak hastaligin anatomik kompleksite diizeyi ile LDKHBO

skorlar1 arasinda anlamli iliski olmayacaktir (111).

Hipotez 3: Yiiksek ilag uyumu gosteren hastalarin hastalik bilgi diizeyleri daha
diisiik ila¢ uyumu gosterenlere gore daha yiiksek olacaktir (112,113).

18 yas ve iistiindeki hastalarmn ortalama LDKHBO puani daha geng hastalara
gore istatistiki olarak anlamli daha yiiksek oldugu (Tek yonli t-testi, 55.97 vs 49.03,
p=0.004).

Hastalar kardiyak anatomilerinin karmasikligina gore gruplandirildiginda
(basit, orta ve ileri derecede anatomik kompleksite) gruplarin ortalama LDKHBO

puanlari arasinda istatistiki olarak anlaml fark saptanmadi.

Literatiirde yiiksek ila¢c uyumuna sahip adolesanlarin hastaliklarina iliskin bilgi
diizeyinin de daha yiliksek oldugunu destekleyen calismalar bulunmasi sebebi ile
kurulan Hipotez 3 de yiiksek ilag uyumu gosteren hastalarin (ila¢ Uyumunu Bildirim

Olgegi skoru 23 ve iistiinde olanlar) ortalama bilgi dlcegi skorunun daha diisiik ilag
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Uyumuna sahip hastalara gore anlamli daha yiiksek saptandi (52.16 vs. 46.20;
p=0.026).

Calismamiz sonucunda ii¢ hipotez de dogruland.



69

5. TARTISMA

Dogumsal kalp hastaliklari yasam boyu takip gerektiren hastaliklardir (6).
Anatomik olarak tam diizeltmenin gergeklestirildigi, asemptomatik ve ilag tedavisi
almayan hastalarda bu takip araligi 2-3 yilda bire kadar esnetilebilirken, 6zellikle
siyanotik kalp hastaligi bulunan hastalarin takiplerinin 6 aya kadar siklastirilmasi
gerekebilmektedir. Buna karsin, hastalarin ozellikle pediatrik izlemden erigkin
izlemine geg¢islerini izleyen donemde takiplerini aksatma, hatta takipten c¢ikma
egiliminde olabildikleri bilinmektedir (3,56-58). Takipsiz kalan hastalarda uzun
dénemde morbidite ve mortalite riskinin arrtig1 bir¢ok ¢alisma ile ortaya konulmustur
(2,3,4,6,116). Takipsizligin altinda yatan nedenler arastirildiginda ise hastalarin
onemli bir kisminin dogumsal kalp hastaliklarinin yasam boyu takip gerektirdiginden
habersiz olmasinin ve yanlis bir sekilde artik “iyilesmis” algisinda olmalarinin yattigi

goriilmiistiir (3,4).

Hastalar1 hastaliklar1 hakkinda bilgilendirmek, yasam boyu takip gereksinimi
konusunda hastalara farkindalik kazandirabilmek ve eriskin izlemine gegis siirecinin
basarili gergeklesebilmesi icin bircok iilkede “gecis” programlar1 baslatilmistir
(13,59,60,117,118). Bu programlarda hastalar erken ergenlik doneminden baslayarak,
kalp hastaliklari, tedavileri, hastaligin agirlagmasi halinde gelisebilecek semptomlar,
endokardit, dogumsal kalp hastaliklarindan kaynaklanan gebelik riskleri, ka¢inilmasi
gereken kontraseptif yontemler, hastaligin bir sonraki nesilde tekrarlama riski, optimal
saglik diizeyinin korunmasi i¢in edinilmesi gereken yasam aligkanliklari gibi
konularda psikososyal ve biligsel diizeylerine uygun sekilde bilgilendirilmektedir (11—
13,58-60). Basta kalp yetmezligi, aritmi, pulmoner hipertansiyon ve endokardit olmak
tizere gelisebilecek komplikasyonlarin erken donemde taninmasi acisindan hasta
bilgilendirmesi degerli oldugu gibi bu programlar araciligi ile hasta uyumunun

arttirilmasi ve takip devamliliginin saglanmasi hedeflenmektedir (12,44).
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Hastanemizde ve bilindigi kadar1 ile iilkemizde dogumsal kalp hastalig1 tanili
ergenlerin hastaliklarina iliskin bilgilendirilmesine yonelik sistematik ve organize bir
egitim programi heniiz bulunmamaktadir. Bununla birlikte, adolesan hastalarin Cocuk
Kardiyoloji poliklinik bagvurulart sirasinda yapisal kalp hastaliklarinin adini
bilmedigi, kendi yakinmalarmi sdylemekten ¢ekindigi ve siklikla ailelerinin
climlelerini tamamladig1 gézlemlenmektedir. Hastanemizde dogumsal kalp hastaligi
tanist ile takipli olan gengler 18-23 yas araliginda Eriskin Kardiyoloji bolimiine
devredilmekte, ancak bu devir dncesinde hastalar hastalik bilgi diizeyi veya tedavi

uyumlarini belirlemek tizere objektif bir degerlendirmeye tabi tutulmamaktadir.

Calismamiz dogumsal kalp hastaligi tanis1 ile takipli hastalarimizin hastalik
bilgisinin yetersiz oldugunu agik¢a ortaya koymaktadir. Caligmaya katilan sadece
hastalarin yaklasik %1.7’si dogumsal kalp hastaliklarina iligskin sorularin %80 ve daha
fazlasin1 dogru cevaplayabilirken, yaklasik %39°u 6l¢ekte bulunan sorularin yarisini
dahi dogru cevaplayamamistir. Benzer sekilde hastalarimizin %39.8’1 ise
hastaliklarinin yagam boyu takip gerektirdiginin bilincinde degildir. Hastalarimizin
hastaliklarina iliskin bilgisizliginin yasamlarinin ilerleyen yillarinda morbidite ve

mortalite ile sonuglanmasi olasidir (2,3,4,6,116).

Hastalarin 6zellikle endokardit ve iireme sagligi alanlarinda bilgilerinin
yetersiz oldugu saptanmigtir. Hastaligin tanimi ve tarifi, hastaligin agirlastigini
diisiindiirecek uyarici semptomlar olarak nitelendirilebilecek “kirmizi bayraklar" ve
fiziksel kisithiliga iliskin maddelerin de istenenden daha az dogru cevaplanma oranina
sahip oldugu goriilmiistiir. Ila¢ kullanan hastalarda gerceklestirilen ilaglara iligkin
sorgulamada ilacin ismi, dozu ve kullanim siklig1 genel olarak iyi bilinmekle beraber

ozellikle yan etki ve etkilesim profili konusunda bilginin yetersiz oldugu saptanmustir.
Uyarict Bulgulara Iliskin Bilgi Diizeyi:

Yeni baslayan carpint1 (%71.2) ve gégiis agrisi (%68.6) sikayetlerinin ilerleyici
kalp hastalig1 ile iliskili olabilecegi biiyiik ¢ogunluk tarafindan bilinirken ekstremite
O6deminin kalp yetmezliginin bulgusu olabilecegine iligkin farkindalik 6zellikte diisiik

saptanmistir (%25.4). Bayilma ve eskisine gore daha cabuk yorulma klinisyen
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acisindan uyarict bulgular arasinda goriiliirken, hastalarin bu sikayetlerin énemini
yeterince kavramadigi disiiniilmistiir (%52.5 ve %58.5 dogru isaretlenme). Bu
durum, 6n planda hastalarin biiyiik ¢ogunlugunun aktif kalp yetmezligi bulunmayisi

ve asemptomatik olusu ile iligkilendirilmistir.

Endokardit ve Risk Faktirleri, Genel Saghgt Koruyucu Aliskanhklara Iliskin Bilgi
Diizeyi:

Dogumsal kalp hastaligina sahip bireylerde enfektif endokardit insidansinin
genel popiilasyona oranla iki kat daha fazla oldugu bilinmektedir (119). Buna karsin,
adolesan ve eriskin hastalar ile yapilan ¢aligsmalar hastalarin endokardit ve predispozan
risk faktorlerine iliskin yetersiz bilgiye sahip oldugunu ortaya koymaktadir
(108,111,120-123). 12-32 yas araligindaki dogumsal kalp hastaligina sahip bireyler
ile gergeklestirilen ¢alismalarda endokarditi tanimlayabilen hastalarin orani1 %4 ile
%50 arasinda degiskenlik gosterirken calismamizda hastalarin @ %17.8’inin
endokarditin tanimini yapabildigi gorilmiistir (107,121-123). Endokarditin ana
semptomu olan bes giinii gegen ates ise benzer ¢aligsmalarda hastalarin %1 ile %10
arasinda degiskenlik gosteren kismi tarafindan dogru bilinirken, ¢alismamizda %9.3
oraninda dogru bilinmistir. (107,121-123). Endokardite iliskin risk faktorlerinin

tamamu ise hastalarin %1.7’si tarafindan dogru isaretlenebilmistir.

Agiz ve dis saghgr bakimimna iliskin firgalama aligkanliklar, yillik dis
muayenesi gereksinimi ve kanayan dis etlerinin ek 6zen gerektirecegi hastalarin
cogunlugu tarafindan bilinmekte iken dis abselerinin endokardit gelisimi ile iligkisi
hakkindaki farkindalik diisiik saptanmistir. Dis ve dis etlerine yonelik uygulanan
girisimsel islemlerin (dis ¢ekimi, kanal tedavisi, periodontal cerrahi gibi) bakteriyemi
acisindan risk olusturmakta, endokardit agisindan yiiksek riskli goriilen hastalarin bu
islemlerden Once antibiyotik profilaksisi kullanmasi 6nerilmektedir (84). Dogumsal
kalp hastaligina sahip bireyler bu islemler oncesinde dis hekimleri tarafindan
antibiyotik ~ profilaksisi ~ gereksinimi  agisindan  ¢ocuk  kardiyoglarina
yonlendirilmektedir. Hastalarin azimsanamayacak bir kesiminin (%44.9) her dis
hekimi basvurusundan once antibiyotik kullanmasi gerektigi yoniindeki inanci 6n

planda bu durumla iliskilendirilmistir.
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Endokardit gelisimini 6nlemekte cilt sagliginin 6nemine iliskin bilgi de benzer
sekilde diisiiktiir. Ozelllikle piercing ve dovme uygulamalarinin endokardit agisindan
risk olusturdugunun hastalarin ¢ogu tarafindan bilinmedigi gozlenmistir. Adolesan
donemde, kendini ifade etme, ayirt edilme, dikkat cekme, modaya uyum saglama gibi
amaglarla bir¢ok gencin piercing ve dovme uygulamalarina yoneldigi bilindiginden,
hastalarimizin bu uygulamalarin yaratabilecegi endokardit riskinden habersiz olmalari

kaygt verici olarak degerlendirilmistir (124,125).

Glincel yayinlar, dogumsal kalp hastaligina sahip adolesan hastalar ile tiitiin ve
titlin drtlnleri, alkol ve uyusturucu madde kullanimimin kardiyovaskiiler saglik
acisindan zararlarinin aralikli olarak goriisiilmesini, hastsalarin bu agidan taranmasini
onermektedir (60,65). Sigaranin dogumsal kalp hastaligi tanili kisiler i¢in saglikli
poplilasyona kiyasla daha biiytlik kardiyovaskiiler risk olusturacagina dair ¢aligmalar
ve kanitlar yetersiz goriildiigii igin LDKHBO cevap anahtarinda sigaranin dogumsal
kalp hastaligi tanili hastalar i¢in saglikl kisilere goére daha zararli olabilecegine iliskin
maddenin yanit1 “hay1ir” olarak belirlenmistir. Bununla beraber, sigaranin koroner arter
hastaliklari, hipertansiyon, kronik akciger hastaliklarinin ve kanser riskini arttirdigi
bilinmektedir (60,65,126). Calismamizda hastalarimizin ¢ogunlugunun (%77.1) genel
saglik hallerini korumak ve sagliklarin1 optimal diizeyde tutmak adina asir1 alkol
tiiketiminden kaginmalar1 gerektiginin, %94.1’inin sigara kullaniminin kendileri igin

zararli olacaginin bilincinde oldugu gorilmiistiir.

Spor Katilimi ve Meslek Secimine Iliskin Fiziksel Kisithliklar Hakkindaki Bilgi

Diizeyi:

Dogumsal kalp hastaligina sahip bireylerin lisansli sporlara katilimi kardiyoloji
onay1 dahilinde gerceklestirmektedir. Hemodinamik olarak anlamli olmayan, izole ve
kiigiik VSD, ASD veya PDA’s1 bulunan hastalarin birkag¢ istisna disinda neredeyse
tim sporlar1 lisansli yapabilirler (80). Orta ve ileri derecede kompleks kardiyak
anatomiye sahip, kardiyak operasyon Oykiisii bulunan hastalar ise giinliik hayatlarinda
asemptomatik olsalar dahi kimi sportif aktiviteleri hobi veya keyif amach yapmalari
dahi uygun olmayabilir (80). Egzersizin yogunluk derecesi, kardiyovaskiiler sistem

tizerindeki etkileri, carpisma sonucu kiside yaratabilecegi bedensel yaralanma
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tehlikesi ve egzersizin gergeklestirildigi rakim ve hasta Ozellikleri (ventrikiil
fonksiyonlar1, aritmi, eslik eden pulmoner vaskiiler hastalik veya opere edilen
hastalarda rezidii lezyon varligi, devam eden antikoagiilan kullanimi) g6z Oniine

alinarak spora katilimin uygunlugu belirlenmektedir (53,80,81).

Calismamizda katilimcilarin = biiylik  ¢ogunlugu (%65.3) lisansli  spor
katiliminin kardiyologlarca uygun goriilme durumunu dogru bilmekle beraber, lisansl
spor yapmasinda sakinca goriilmeyen hastalarin dahi (toplam 16 hasta, tiim
orneklemin %13.5’u) diizenli antrenman gereken sporlar1 yapamayacagini yoniindeki
inanci  kimi hastalarimizin  fiziksel anlamda kendilerini gerekenden fazla
kisitladiklarini  diisiindiirmiistiir. Ailelerin asir1 korumaci yaklagiminin, hastanin
fiziksel anlamda kendini yormayacak sporlara veya oyunlara katilimina dahi izin
vermeyisinin bu algiya neden olmus olabilecegi kanisina varilmistir. (60,127).
Dogumsal kalp hastaliklarinin bir kisminda yarismali sporlara katilim malign aritmiler
ve ani kardiyak o6liim riski sebebi ile kisitlansa da 6zellikle de izole ASD veya VSD
gibi basit defektlere sahip, spor yapmalarinda herhangi bir sakinca goriilmeyen
hastalarin dahi fiziksel kisithiliklar1 oldugunu diisiinmeleri hareketsiz bir yasami

doguracak, kardiyovaskiiler sagliklarin1 olumsuz etkileyecektir (53,54).

Fiziksel kisithiliklarin dogumsal kalp hastaligina sahip bireylerin is yagamini
olumsuz etkileyebildigi, uzun ¢alisma saatleri olan islerde ¢alisan ve yeteri kadar mola
verme imkani bulamayan hastalarin giin iginde yorgunluk ve nefes darligindan
yakinabildikleri bildirilmistir (128,129). Dogumsal kalp hastaligina sahip erigkinler ile
saglikli kontrollerin karsilastirildigi bir ¢alismada dogumsal kalp hastaligina sahip
olan eriskinlerde issizlik oraninin anlamli olarak daha yiiksek oldugu gosterilmis,
baska bir calismada ise Ozellikle kompleks dogumsal kalp anomalilerine sahip
erigkinlerde issizlik oraninin basit kompleksiteye sahip kardiyak defektlere sahip
olanlara gore daha yiiksek oldugu gorilmiistiir (130,131). Hastalarin meslek
tercihlerini fiziksel kisithiliklarint gézeterek yapmalarinin igsizligin oniine gegmekte
etkili olabilecegi diisiinilmektedir (129). Calismamizda hastalarimizin biiyiik
cogunlugunun (%69.5) meslek secimlerini kalp hastaliklarinin yarattigi fiziksel

kisithiliklart gozeterek gerceklestirmesi gerektiginin bilincinde oldugu goriilmiistiir.
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Ureme Saghgina Iliskin Bilgi Diizeyi:

Avrupa Kalp Cemiyeti, dogumsal kalp hastaligi tanili tiim kadin hastalara
menarstan itibaren tireme sagligina iliskin danismanlik saglanmasini 6nermektedir
(85). Literatiirde kronik hastaliga sahip genglerin psikoseksiiel matiirasyonunun
saglikli akranlara kiyasla bir miktar ge¢ tamamlanabilecegini gosteren caligmalar
bulunmakla beraber dogumsal kalp hastalig1 tanili adolesanlarla yapilan diger
calismalarda, 16-18 yas araligindaki gencglerin %14 ile %26 arasinda degiskenlik
gosteren bir kisminin cinsel aktif oldugunu; cinsel aktif olanlarin ise %72’sinin riskli
cinsel davranista (iki ve daha fazla sayida cinsel partner, uygunsuz gebelikten
koruyucu yontem kullanimi gibi) bulundugunu ortaya koymustur (67—69). Dogumsal
kalp hastaliklarina sahip ergen kizlarin menarstan baglanarak kapsamli cinsel saglik
egitimi almasinin istenmeyen ve hasta i¢in tibbi risk olusturabilecek gebeliklerin yani
sira, yanlis kontrasepsiyon kullanimindan dogacak istenmeyen olaylarin Oniine

gecilmesinde etkili olacagi diisiniilmektedir (85,132).

Tiim bu verilere ragmen, hekimlerin adolesanlar ile cinsellik ve lireme sagligi
tizerine konugmaktan siklikla kagindig1 ve 6zellikle dogumsal kalp hastaligina sahip
kadin hastalarin lireme sagligma iliskin bilgisinin yetersiz oldugunu gdosteren
calismalar bildirilmistir (133,134). Calismamizda da benzer sekilde ergen ve geng
eriskin kadin hastalarin gebelik riskleri ve gebelikten koruyucu yontemler konusunda
yetersiz bilgiye sahip oldugunu goriilmiistiir. Hastalarin bu konudaki bilgisizligi cinsel
aktif olmamalar1 ve heniiz cocuk sahibi olma fikrini ciddi anlamda degerlendirmemis
olmamalar1 ile iligkilendirilmis oldugu gibi, hastalarin hekimler iireme sagligina iliskin

konularda yeterince bilgilendirilmedigi diisiiniilmtistiir.

Hekimlerin adolesan hastalarin cinsellik gibi konular1 konusmak icin ¢ok
kiiciik olduklar1 yoniinde yanlis inanglara sebep olmalarinin geng kizlar1 gebelik,
hastaligin bir sonraki nesilde tekrarlama riski ve gebelikten koruyucu yontemler
konusunda bilgilendirme gereksinimi duymamalarina neden olmus olabilecegini akla
getirmistir (133). Hastalarin poliklinige ebeveynleri esliginde bagvurmalarinin,
toplumca mahrem goriilen ve {lizerine konusulmasi ergenler i¢in kimi zaman kaygi

verici olabilen cinsellik ve treme saghgma iliskin konularin goriisiilmesini
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giiclestirebilecegi distiniilmiistir (133,134). Kardiyoloji hekimlerinin yan dal
uzmanlik egitimleri siiresince ergenlere yonelik iireme sagligi danismanligi saglamak
tizere yapilandirilmis bir egitim almamasi ve bu konuda danigmanlik saglamakta
kendilerini yetkin hissetmiyor oluslarinin da hastalarin uygun gebelikten koruyucu
yontemler konusundaki bilgilendirmesine engel olusturabilmektedir (135).

Hastalik Bilgi Diizeyi ve Ila¢ Uyumu ile Hastaya Spesifik Degiskenlerin Iligkisi:

18 yas ve iistiindeki hastalarin ortalama LDKHBO puani daha geng hastalara
gore istatistiki olarak anlamli daha yiiksek oldugu saptanmustir. Yas ile hastalik bilgi

diizeyi arasinda literatiir ile uyumlu olarak anlamli iligski gosterilmistir (107,111).

Ilag kullanan 75 hastanin %60 min (n=45) ila¢ tedavilerine yiiksek uyum
gosterdigi goriilmistiir. Yiiksek ilag uyumu gosteren hastalarin hastalik bilgi diizeyi
daha diisiik ilag uyumuna sahip hastalar ile kiyaslandiginda literatiirle tutarli olarak
daha yiiksek saptanmustir (112,113). Yiiksek ilag uyumuna sahip genglerin
hastaliklarinin yonetimine iliskin daha ¢ok sorumluluk alma egilimi gostermelerinin,
hastaliklarin1 daha iyi 6grenmeleri igin gii¢lii bir motivasyon kaynagi olabilecegi

distiniilmustir.

[lag kullanan hastalar ile herhangi bir ila¢ kullanmayan hastalarin ortalama

LDKHBO puanlar1 arasinda ise istatistiki olarak anlamli fark bulunamamustr.

Hastalik siddetini belirlemek {izere herhangi bir skala kullanilmamakla beraber
hastaligin siddetine iliskin ¢ikarim yapmakta faydali olabilecegine inanilan
fonksiyonel kisitlilik diizeyi, gecirilmis invaziv (kardiyak kataterizasyon veya cerrahi)
islem sayisi, prostetik kapak veya pacemaker veya ICD varligi varligi, son yil
icerisinde hastane yatis1 gereksinimi veya endokardit dykiisii varlig1 her hasta igin
ayrica sorgulanmistir ancak belirtilen degiskenler ile hastalik bilgisi ve ilag uyumu
arasinda iligski gosterilememistir. Kronik hastaliklara sahip adolesanlarda hastalik
siddeti ve ila¢ uyumu iligkisini inceleyen literatiir incelendiginde ise daha agir hastalik
siddetine sahip olanlarin ila¢ uyumunun daha diisiik oldugunu gosteren galismalar

oldugu goriilmekle beraber ¢alismamizda benzer bir iliski gosterilememistir. (136)
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Genel Gozlemler ve Gelecege Yonelik Coziimler:

Hastanemiz cocuk kardiyoloji polikligine olan giinlik basvuru sayisinin
coklugu hekimlerin hasta bilgilendirmesine ayirabilecekleri zaman1 kisitlamaktadir.
Dogumsal kalp hastaligi tanili hastalarin erigkin izlemine gecis siirecini desteklemek
lizere olusturulan gegis programlarinin yurtdist Orneklerinde hastalarin  kalp
hastaliklarina iliskin egitimlerinde hekimlerin yan sira uzman hemsireler aktif rol
almaktadir (14,137). Hastanemizde adolesan ve gen¢ eriskin hastalarin kalp
hastaliklar1 konusundaki egitiminde aktif rol oynayan uzman hemsire veya destek
saglik personeli bulunmamaktadir. Bu alanda hastanemizde destek personelin
yoklugu, poliklinik yogunlugu da g6z Oniine alindiginda hastalarin detayh
bilgilendirmesini giiclestirmektedir. Dogumsal kalp hastalig1 tanili ergenlerin kardiyak
hastaliklar1, kardiyovaskiiler saglig1 koruyucu yagam aligkanliklar, endokardit, fiziksel
kisithliklar, meslek se¢imi, iireme saglig1 gibi alanlarda bilgilendirmesinde hekimlere

destek saglayacak uzman hemsireler ve destek saglik personeli yetistirilmelidir.

Hastalarimizin  hastaliklart konusunda yetersiz bilgi sahibi olmasinda
hekimlerin hastanin bilissel ve psikososyal gelisimine gozetmeden, yasina uygun
bilgilendirme yapmamasinin da etkili oldugu one siiriilebilir. (60). Cocuk saghgi
hekimlerinin siklikla aileyi muhatap alma aliskanliginda olduklar1 bilinse de aileden
0zerklesmenin ve kimi zaman aile ile ¢atismanin bagladig1 bu donemde sadece aileyi
bilgilendirmek yeterli olmayacaktir (13). Ergenlik doneminde ergenin &zerkligini
gozetecek bir hekim-hasta iliskisi gidiilmelidir. Adolesans ile birlikte hastalar
poliklinik randevularina ailelerinden bagimsiz katilmaya, hastaliinin takip ve
tedavisine iliskin sorumluluklar1 (6rnegin: ilaglarin1 uygun saatte ve dozda,
ebeveynleri tarafindan hatirlatilma ihtiyact olmadan almasi) kademeli olarak
istlenmeye tesvik edilmelidir (60).  Ailelerin ergenin saghigina iliskin tiim
sorumluluklar: iistlenmeye devam etmesi gencin kendi sagligina iliskin karar alma

yetisinin gelismesini engelleyecektir (138).

Poliklinik goriismelerinde endokardite iligkin bilgilendirme yapilmasi, agiz ve
cilt sagligina 6zenin 6neminin altinin ¢izilmesi (dis hekimi islemi 6ncesi basvurular

bu anlamda degerlendirilebilir) de yine énemli noktalardandir. Ozellikle kilavuzlarca
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endokardit profilaksi gereksinimi goriilen hastalar, endokardit profilaksisi gereksinimi
olan islemler ve uygun profilaktik antibiyotik kullanimi hakkinda erken yastan

basglayarak bilgilendirilmelidir (60,64).

Adolesansta belirginlesen otonomi duygusu ile birlikte ergenin kapildigi
yenilmezlik algisinin, bir takim riskli ve genel sagligi tehdit edici aligkanliklarin
kazanimima kapi aralayabildigi bilinmektedir (62,63). Ergenlik donemindeki tim
gengler ile tiitiin ve tiitiin iirtinleri, alkol ve uyusturucu madde kullaniminin riskleri
aralikli olarak goriisiilmeli ve hastalar belirtilen maddelerin kullanimi agisindan
taranmali, hastalara genel viicut saghigini ve kardiyovaskiiler sagligi koruyucu
aligkanliklarin kazandirilmas: hedeflenmelidir (60,65). Sedender yasamin Oniine
gecebilmek adina hastalarin fiziksel aktivite durumlarimin sorgulanmasi, kardiyak
hastaliklarinin sakinca olusturmadigir egzersizler hakkinda bilgilendirilmesi ve
egzersiz yapmaya tesvik edilmesi gerekmektedir. Belirtilen durumlarin sorgulanmasi
ve ergenin psikososyal risk taramasinin gerceklestirilmesi igin HEADSSS
taramasindan faydalanilabilir (139). Bu tarama gergeklestirilirken ergen ile saglikli
kisisel alan, sosyal iligkiler ve giivenli cinsellige iligkin goriismek de miimkiin
olacaktir. Hastalarin ergen sagligi uzmani hekimler ile ortaklasa takibi bu taramalarin
gerceklestirilmesini kolaylastirabilecegi gibi ergenin biitlinciil degerlendirilmesine

katk1 saglayacaktir.

Ulkemizde gocuk saghgi ve hastaliklarinda uzman hekimler yaklasik 4 yil
siiren adolesan sagligi doktorasini tamamlayarak ergen sagligi uzmani iinvanini
almaya hak kazanmaktadir. Bu hekimler, 6zellikle ¢ocukluktan eriskinlige gecis
stiresince fiziksel, biligsel veya emosyonel agidan gesitli zorluklar yasayan ergenlere
yonelik saglik hizmeti sunmaktadir (140). Egitimleri siiresince puberte ve ergeni
ilgilendiren genel saglik sorunlarinda uzmanlagmalarinin yani sira, adolesan cinselligi
ve jinekolojisi, madde kullanan ergene yaklasim gibi konularda yetkinlik
kazanmaktadirlar (141). Genel sagliklarini tehdit edici davranis (tiitiin ve tiitiin
tirtinleri kullanimi, alkol veya madde kullanimi gibi) gosteren veya ilag uyumu diigiik
olan ergenlerde istenen davranis degisimini saglamak adma gencin igsel
motivasyonunu ortaya ¢ikaran motivasyonel goriisme tekniklerini giinliik pratiklerinde

siklikla kullanmaktadirlar (129). Hastalarin Ergen Saghigi Bilim Dali ile ortaklasa
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takibi hastalarin cinsellik ve iireme sagligina iligkin bilgilendirilmesine katkida
bulunabilecegi gibi kardiyovaskiiler sagligi tehdit edici yasam aliskanliklar1 gosteren
hastalarda arzu edilen saglikli davranis degisikliginin kisa siirede saglanabilmesine

aracilik edebilir.

Hastanemiz Cocuk Kardiyoloji ve Ergen Sagligi boliimlerinin ortakliginda
baslatilabilecek, Eriskin Kardiyoloji ve Hemsirelik Fakiiltesi’nin de katilim gosterdigi,
dogumsal kalp hastaligi tanili ergen hastalarin pediatrik izlemden eriskin izlemine
gecis sliresince destekleyecek, miidahale niteligi tasiyan, yapilandirmis bir gegis
programi hastalarimizin gelecegini korumak hastalarimizi bir ¢6ziim olabilir. Ergenin
saglik okuryazarligmin arttirllmasimi hedefleyen, 6z yoOnetim becerilerinin ve
uyumunun pekistirilmesine aracilik eden bir gecis programi biinyesinde ilgili egitimler
saglanabilir. Cocuk Kardiyoloji, Eriskin Kardiyoloji, Ergen Sagligi ve Hemsirelik
Fakiiltesi’nin multidisipliner dayanigsmasi ile gergeklestirilecek, dogumsal kalp
hastalig tanili ergenlere yonelik egitici bir ge¢is programu ile bilgisizlikten dogacak

morbidite ve mortalitenin 6niine gecilebilir.

Calismarnin Stmirliliklarr:

Leuven Dogumsal Kalp Hastaliklar1 Bilgi Olcegi ve Ilag Uyum Bildirim Olgegi
0z bildirime dayal1 6l¢eklerdir. Hastalarin ila¢ uyumunu objektif degerlendirmek icin
ebeveyn gozlemleri sorgulanmamis veya kullanilan ilaglarin kan diizeyi

bakilamamustir.

Calismamizda skorlara istatistiki olarak anlamli etki yarattigim
saptayamadigimiz ergene, aileye ve haneye iliskin 6zellikler, drneklemin yeterince
biiyiik olmamasindan kaynaklanmis olabilir. Bu 6zelliklerin bilgi diizeyi ve tedavi
uyumuna etkisi net degerlendirebilmek igin daha biiylik hasta gruplar ile ileri

calismalar gergeklestirilmesi gerekebilir.

Calismamizda kullanilan bilgi 6lcegi pacemaker veya intrakardiyak device
ICD)’1 bulunan hastalarin cihazlarina iligskin bilgilerinin sorgulamaya yonelik sorular
g g yay

icermemektedir.
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Calismamizda hastalarin bilgi diizeyi ve tedavi uyumu diisiik saptanan
hastalarin bilgisini veya uyumunu arttirabilmek adina planli ve organize bir miidahale
gergeklestirilmemistir. Olgegin dolduruldugu gériismede bilgi diizeyi diisiik oldugu
fark edilen ergenlere hastaliklart hakkinda kisa bir bilgilendirme yapilmis, 6lgekte
sorgulanan tiim alanlarda detayli ve yeterli bir bilgi verilememistir. Olceklerin
uygulanmasi i¢in hastalarin poliklinik basvurusu giinleri tercih edilmistir. Kimi
hastalar bagka boliimlerde randevusu olmasi, kimi hastalar ise il disindan gelmesi ve
yetismeleri gereken bir toplu tasima araci oldugunu belirterek bilgilendirme icin
tarafimiza yeterli zamani1 tantyamamistir. Mevcut ¢alismamiza dahil edilen hastalar
ileride gerceklestirilecek bir miidahale ¢alismasi ile daha 6nceden planlanmis bir

egitim icerigine tabi tutularak bilgilendirilmeli, gerekli danismanliklar saglanmalidir.
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6. SONUC VE ONERILER

Dogumsal kalp hastaligi tanis1 ile hastanemizde takipli, 14-24 yas
araligindaki 96 gencin katilimi ile gergeklestirilen calismamiz ile Leuven
Dogumsal Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi’nin Tiirk¢e uyarlamasinin gegerlilik
ve giivenirligi gosterilmistir.

Tiirkge gegerlilik ve giivenirligi ortaya konulmus olan Leuven Dogumsal
Kalp Hastalig1 Bilgi Olgegi (LDHKBO) ve ila¢ Uyumunu Bildirim Olgegi
(IUBO) dogumsal kalp hastalig1 tanis1 ile hastanemizde takipli, 14-24 yas
toplamda 118 hastaya uygulanarak hastalarin kardiyak hastalik bilgi
diizeyi ve tedavi uyumlar1 degerlendirildirilmistir. Tim Orneklemin
ortalama LDHKBO puam yiiz iizerinden 51.09 olarak hesaplanmistir.
Kardiyak hastaliklarina yonelik ila¢ kullanan hastalarin %60’ 1mnin (n=45)
ilag tedavilerine yiiksek uyum (25 iizerinden degerlendirilen TUBO puani
>23) gosterdigi goriilmiistiir.

Calismaya katilan hastalaridan sadece ikisi (%1.7) bilgi 6l¢egindeki
sorularin %80 ve daha fazlasin1 dogru cevaplayabilmis, hastalik bilgi
diizeyi yeterli olarak degerlendirilmistir.

Hastalarin sadece %37.3 (n=44)’1 kalplerindeki yapisal kardiyak
anomaliyi tanimlayabilmis; %15.3 (n=18)’1 ise kardiyak defektin
anatomik tarifini yapabilmis veya Ol¢ekte sunulan kalp sekli iizerinde
gosterebilmistir.

Hastalar 6nerilen poliklinik takip araligini bilmektedir (%85.6, n=101).
Takibin ana amacina verilen dogru cevap yiizdesinin (%57.6, n=6) goérece
diisiik olmasi1 cevaplarda “beklenmeye bir kotiilesmeyi tespit edebilmek”
ve “rutin kontrol, 6zel bir nedeni yok” siklarinin beraber sunulmasi ile
iligkilendirilmistir.

Yiiksek ila¢ uyumuna sahip (IUBO>23) hastalar dahi kardiyak
hastaliklarina yonelik kullandiklari ilaglarin islevi, istenmeyen etkileri ve
etkilesim profiline dair yetersiz bilgi sahibidir (LDKHBO’deki iliskili

6.maddenin dogru cevaplanma orani %8, n=6).
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Ilaglar arasinda islevleri en iyi bilinen ajanlar antiagregan (ASA),
antikoagiilan (warfarin, enoksaparin, apiksaban vb.) ve diiiretik grubu
ilaglar olarak saptanmustir.

Ilaglara iliskin en iyi bilinen istenmeyen etki antiagregan ajanlarin
getirdigi kanama riskiydi.

Etkilesim profili en iyi bilinen ajan warfarin idi (yesil yaprakli bitkiler ve
vitamin K etkilesimi)

Koti klinik seyrin gostergesi olabilecek semptomlara (¢arpinti, gogiis
agrisi, daha ¢abuk yorulma, nefes darligi, bayilma, bag donmesi, ayaklar
ve bacaklarda sislik veya 6dem) yonelik farkindalik yetersizdi. Belirtilen
semptomlarin tamamini bilen hasta yiizdesi %45.8, n=54)

Hastalarin biiyiik ¢cogunlugu dogumsal kalp hastaliklar1 nedeniyle yasam
boyu takip gerekebilecegini bilmekteydi (%60.2, n=71).

Hastalarin endokardite iliskin bilgileri olduk¢a zayifti. Endokarditi
tamimlayabilen (LDKHBO 11.maddede sunulan “kalp ve/veya kalp
kapakciklarmin i¢ yiiziinii kaplayan zarin enfeksiyonu” sikkini dogru
sekilde isaretleyebilen hasta yiizdesi %17.8, n=21), risk faktorlerinin
tamamini dogru bilen hasta yiizdesi ise %1.7 (n=2) idi.

Piercing ve dovme uygulamalarinin endokardit riskinde artisa sebep
olabilecegini hastalarin sadece %5.9 (n=7)’u bilmekteydi. Ergenlik ve
genc erigkinlik doneminde c¢esitli sebeplerle bu uygulamalara ilgi
oldugunun bilinmesi nedeni ile hastalarin bu konudaki farkindaliginin
diisiikliigiiniin riskli olacag diisiiniildii.

Hastalarin ¢gogunlugunun her dis hekimi basvurusundan dnce antibiyotik
kullanmas1 gerektigine dair yanlis bir algiya sahip olduklar1 goézlendi.
(%44.9, n=53)

Hastalarin ¢ogu dis sagliklarin1 korumaya yonelik dogru aliskanliklarin
(dis firgalama siklig1, yillik dis hekimi muayenesinin gereksinimi gibi)
bilincindeydi.

Hastalarin ¢ogu sigara ve asir1 alkol tiiketiminin kardiyovaskiiler ve genel
sagliklari i¢in zararli olabilecegini farkindaydi.

Hastalarin %13.5’u (n=16) fiziksel anlamda herhangi bir kisitliliklar

bulunmadigi halde diizenli antrenman gerektiren sporlar1 yapamayacagini
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diisiiniiyordu. Bu durumun hareketsiz bir yasama sebep olabilecegi ve
ilerleyen yaslarda hastalarin kardiyovaskiiler sagliklarint olumsuz
etkileyebilecegi diislintildii. Tiim o6rnekleme bakildiginda ise, hastalar
genel olarak bu anlamdaki fiziksel kisithiliklarin1 dogru bilmekteydi.
(%65.3, n=77)

Hastalarin  biiyilk cogunlugu meslek secimlerini dogumsal kalp
hastaliklarina iliskin fiziksel kisithiliklarimi gozeterek gergeklestirmesi
gerektiginin bilincindeydi. (%69.5, n=82)

Hastalarin ¢ogunun dogumsal kalp hastaliklarinin cinsellikte kendilerine
fiziksel kisithilik yaratip yaratamayacagina dair fikri yoktu veya bu
konudaki fiziksel kisitliliklarina iligkin yanlis inaniglar1 vardi.

Hastalarin kalp hastaliklarinin bir sonraki nesilde tekrarlama riskine iligkin
bilgisi yetersizdi. (%36.4, n=43)

Kadin hastalarin gebelik riskleri ve dogumsal kalp hastaliklar1 nedeni ile
kullanmalarinda sakinca bulunmayan kontrasepsiyon yontemlerine iliskin
bilgisi oldukc¢a zayifti. Gebelik risklerini dogru bilen kadin hasta yiizdesi
%37.3 (n=19); kontrasepsiyon bilgisi yeterli olan kadin hasta yiizdesi ise
%135.9 (n=3) olarak saptandi.

Calismamiz hastalarimizin kardiyak hastaliklarina iligkin bilgilerinin
yetersiz oldugunu gostermektedir. Katilimcilarin yaklasik %1.7°si (n=2)
dogumsal kalp hastaliklarma iliskin yeterli bilgi diizeyine (LDKHBO
ylizde seksenin istiinde dogru yanit yiizdesi) sahip olarak
degerlendirilmistir. Hastalarin %38.9°u (n=46) Ool¢ekteki maddelerin
%50’sinden azin1 dogru cevaplayabilmistir.

18 yas ve istiindeki hastalar, daha kiigiik yastaki hastalara gore
hastaliklarina hakkinda daha bilgiliydi (ortalama LDKHBO skorlart
sirasiyla 55.97 vs 49.03, p=0.004).

Hastada diizenli antrenman gerektiren (lisansli) spor katilimina iliskin
kisitlilik varligi daha diistik bilgi diizeyi ile iliskilendirilmistir. Lisansh
spor yapmasi kardiyologlarca uygun goriilmeyen hastalar ve lisansli spor
yapmasina izin verilen hastalarmn hastalarin ortalama LDKHBO puanlart

strastyla 49.20 vs 54.16, ortalama fark 4.96 puan p=0.004)



25.

26.

217.

28.

29.

30.

31.

83

Kardiyak anatominin kompleksitesi, hastanin giinliik aktivitelerini
gerceklestirilirken  kisitlanma derecesi (NYHA Kalp Yetersizligi
Fonksiyonel Siifl), gecirilmis girisimsel islem veya kardiyak cerrahi
say1si, prostetik kapak varligi, pacemaker veya ICD varligi, eslik eden
pulmoner hipertansiyon varligi, endokardit gecirme veya son 5 yilda kalp
hastalig1 sebebi ile hastane yatis1 Oykiisli varliginin hastalik bilgisi veya
ila¢c uyumuna anlamli etkisi gosterilememistir.

Hastalarimizin ila¢ uyumu kardiyak hastaligin anatomik karmasikligina
gore degiskenlik gostermiyordu, ortalama [UBO puam 22.08 olarak
hesaplandi.

Kullanilan ilag sayisi ile ila¢ uyumu arasinda istatistiki olarak anlamli fark
saptanmadi.

Ilag kullanan hastalar kendi iglerinde ila¢ tedavisine uyum agisindan
karsilastirildiklarinda, ila¢ uyumu yiiksek olan hastalarin (25 {izerinden
degerlendirilen {lUBO puani >23) olan genel olarak daha yiiksek hastalik
bilgisine sahip oldugu saptandi (IUBO puan1 >23 ve IUBO puani1 <23 olan
hastalarm ortalama LDKHBO puanlar sirastyla 52.16 vs 46.20, fark 5.96
puan, p=0.026).

Calismamizda sorgulanan aileye (ebeveynlerin sag olup olmama durumu,
yaslari, beraberlik durumu, egitim diizeyleri ve meslekleri) ve haneye
iliskin (ayn1 evin paylasildig: kisiler icin DKH veya baska kronik hastalig1
olan kisilerin varligi, hanedeki kisi sayis1) 6zelliklerin hastalik bilgisi veya
ila¢c uyumuna anlamli etkisi gosterilemedi.

Hastalarimizin dogumsal kalp hastaliklarina iligkin bilgilerinin zayiflig1
eriskinlikte kardiyak takip ve tedavi planina uyumsuzluk ve morbidite
riskini arttirmaktadir. Adolesan doneminde hastalara genel sagligi
koruyucu davranislarin bilincinin agilanamamasi da yine ilerleyen yillarda
artmis morbidite ve mortalite riskini de getirecektir.

Cocuk Kardiyoloji ve Ergen Saghgr boliimlerinin ortakliginda
olusturulacak, hastanin yasi, norokognitif ve psikososyal gelisimi
gozetilerek kalp hastaligina iligkin bilgilendirildigi, hastalik 6z yonetim
becerilerinin pekistirilmesine aracilik edecek ve hastalar1 pediatrik

izlemden erigkin izlemine gecis siiresince destekleyecek yapilandirilmis
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bir egitim programi hastalarin erigkin yasamlarinda takiplerini
aksatmalariin oniine ge¢gmek ve takipsizlikten dogabilecek morbidite ve

mortaliteyi dnlemek i¢in bir ¢éziim olabilir.
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Ek-1: The Leuven Knowledge Questionnaire for Congenital Heart Disease 2009

CODING MANUAL version 2.0

Leuven Knowledge Questionnaire for Congenital Heart Diseases

Instructions for researchers:

Please find hereunder the correct answers on the respective questions. As the Leuven Knowledge

Questionnaire for Congenital Heart Disease is a standardized but highly individual instrument, the

correctness of some answers depend on the situation of the patient. In these items, this is indicated in the

right column.

Disorder and treatment

1. What is the correct name of your heart defect?

O Ventricular Septal Defect (VSD) = an opening between the two ventricles
O Atrial Septal Defect (ASD) = an opening between the two atria
O Open Ductus Arteriosus Botalli = an opening between the two great arteries
O Pulmonary Stenosis = a narrowing of the pulmonary valve of the right ventricle
O Aortic Stenosis = a narrowing of the aortic valve of the left ventricle
O Coarctation of the Aorta = a narrowing of the aorta
O Tetralogy of Fallot = an opening between the ventricles and a narrowing
of the pulmonary valve of the right ventricle
O Transposition of the Great Arteries = reversal of the position of the great blood
vessels
O Other: ..o

O Don't know

Depending of
patient
characteristics

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete

Note:

-The primary heart
defect must be
flagged to be
considered as
‘correct.

-If the primary heart
defect is flagged,
but not the
associated defects
(e.g. VSD in TGA),
the answer is
considered to be
‘correct’

-If the associated
defects are flagged,
but not the primary
defect, the answer is
considered to be
‘incomplete’

-If a defect is
flagged that is not
present in the
patient, the answer
is considered lo be
‘incorrect’

Developed by De Volder E., Moons P., Budis W., Gewillig M. 1999; Revised in 2009 (® P. Moons, 2009)

Based in part on: Cetta F, Podlecki DC, Bell TJ. Adolescent knowledge of bacterial endocarditis prophylaxis. Journal of
Adolescent Health 1993; 14: 540-542 en Kantoch MJ, Collins-Nakai RL, Medwid S, Ungstad E, Taylor DA. Adult
patients’ knowledge about their congenital heart disease. Canadian Journal of Cardiclogy 1997; 13: 641-645.
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2. Describe below, or indicate on the diagram where your heart is located

Description {or go to diagram): ... e e s

Indicate on diagram

Left
atrium

T~

Right Left
ventricle ventricle

Pulmonary arteries Aorta

O Don't know
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Depending of
patient
characteristics

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete
Note:

-The primary heart
defect must be
described or
indicated to be
considered as
‘correct’.

-If the primary heart
defect is described
or indicated, but not
the associated
defects (e.g. VSD in
TGA), the answer is
considered to be
‘correct’

-If the associated
defects are
described or
indicated, but not
the primary defect,
the answeris
considered to be
incomplete’

-if a defect is
described or
indicated that is not
present in the
patient, the answer
is considered to be
‘incorrect’
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CODING MANUAL version 2.0 3
3. How often do you have to come to the clinic for follow-up of your heart Depending of
patient
disease? characteristics
0O A=correct

O every 5 years

O every 2 years

O every year

O every six months

O other: .o
O don't know

. What is the main purpose of this follow-up?

(You may enter more than one answer)

% routine check, no specific reason

¥ personal reassurance

O B=does not know
O C=incorrect
O D=incomplete

Note:

-Rely on the center-
specific guidelines
or advice of your
physicians

-If no center-specific
guidelines are
available, rely on the
guidelines of the
ACC (Landzberg,
2001)

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

0O D=incomplete

Note:
to detect any unexpected deterioration < Will not be
. . . considered as
4 to continue treatment using the latest techniques incorrect but as

O the doctor wanting to line his pockets
Oother: ..o

. How has your heart condition been treated to date?
(You may enter more than one answer)

O with surgery = a heart operation
O with catheterisation:
O balloon dilatation
O stenting
O closing an ASD using umbrella technique
O with medication
O no treatment
O other: ...
O don't know

incomplete if the
correct answer is
not flagged

Depending of
patient
characteristics

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete
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. If you are on medication, please answer the following questions.

Use one box for each medication.

« What is the name of the medication?

« What dose do you have to take (+ method of administering)?

« When do you have to take your medication? : morning, afternoon, evening,
not important

What is the effect or function of the medication?

What are the frequent or major side-effects?

o Were you advised that certain medications or foods can influence the effect of

your medication? For example, do they reinforce or reduce the effect, etc.?

O don't know
/“ NAMEB: <. et e et eemnms e e s e enn
* [T L= S SRR

Time to be taken: morning — afternoon — evening — not important
B V1o (o PP

Possible side-effect: ... e

\" Possible interaction: ... e

/" A= T 1= S PP

B I Lo TR
Time to be taken: morning — afternoon — evening — not important
FUNCHON: <. e e e ne e

* Possible side-effect: ... e

\" Possible interaction: ..o e

J\_

/|
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Note:

-If name, dose, time
and function (all 4
elements) are
reported, the answer
is considered to be
‘correct’

-If the name, dose,
time (either or not
with side-effects or
interactions) {hence,
function is not
reported], the
answer is
considered to be
‘incomplete’.

-If some of the
elements are not
correct, the answer
is considered to be
‘incorrect’.

Depending of
patient
characteristics

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete

Depending of
patient
characteristics

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete
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NAME! <. e e e e
DIOSE! .eeitireeeeere e et e aee e e e ee e e
Time to be taken: morning — afternoon — evening — not important
FUNCHION: .. e e
Possible side-effect: ..o e

Possible interaction: ... s

\

NEMIE. e e e e e e s see et
DO ettt e e e e emn e e e e
Time to be taken: morning — afternoon — evening — not important
FUNCHON: <. e e e
Possible side-effect: ... e

Possible interaction: ... s

NAME! <. e e e e
I o P PP
Time to be taken: morning — afternoon — evening — not important
FUNCHION: .. e e
Possible side-effect: ... e

Possible interaction: ... s

N\

N

NBME. e e e e e s e e e
DIOSE. et e e e e emn e e e
Time to be taken: morning — afternoon — evening — not important
FUNCHON: ...t
Possible side-effect: ... ..o e

Possible iNteraction: ... e

A
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Depending of
patient
characteristics

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete

Depending of
patient
characteristics

A=correct
B=does not know
C=incorrect

O
O
O
O D=incomplete

Depending of
patient
characteristics

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete

Depending of
patient
characteristics

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete
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7. If you experience side-effects of your medication, is it indicated that you stop
taking the medication?

(Please also answer this question if you are not on medication now)

O yes
B no
O don't know

8. Do you have to follow a diet? If you answer “yes”, please indicate the type of diet.
O no
O yes: O a low-salt diet

O a salt-free diet

O a salt-rich diet

O a low-fat diet (low saturated fatty acid content)
O a diabetic diet (low in sugars)

O other: ..o,

O don't know

9. Please mark all symptoms which may occur if your heart condition deteriorates
and for which you have to contact your cardiologist.

B dizziness B fainting

O skin rash 3] tiring more quickly

B shortage of breath O urinating more frequently
O diarrhoea O pain on urinating

B palpitations swollen feet and legs
chest pain O don’t know

10. If the cardiologist informs you that everything is alright, does that mean that you

do not need further follow-up?

O yes
B no
O don't know
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O A=correct
O B=does not know
O Cs=incorrect

Depending of
patient
characteristics

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete

O A=correct

O B=does not know
O C=incorrect

O D=incomplete

Note:

-Correctif 5out of 7
correct symptoms
are flagged
-Incomplete if less
then & correct
symptoms are
flagged

-Incorrect if 1 or
more incorrect
symptoms are
flagged

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect



Prevention of complications
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11. What is endocarditis?

12.

13.

14.A number of risk factors for endocarditis are listed below. Do you think these

O a disruption of the heart rhythm

an infection of the inner wall of the heart and/or the heart valves

O an enlarged heart

0O a blockage of the blood vessels of the heart

O don’t know

Indicate the most characteristic or typical sign of endocarditis.

O palpitations

fever lasting more than 5 days

O headache
O tiredness

O chest pain

O shortage of breath
O fainting

O don't know

Can you only get endocarditis once in your lifetime?

Ovyes
no

O don’t know

factors contribute to the onset of endocarditis?

Contaminated needles in drug users

Smoking

Bacteria from skin infections

Tooth abscesses

Sexual activity

Poor nail and skin care
Body piercing and tattooing

Yes

x]

£

OxE 8 O

[x]

[%]

No

O0OEOO0O®EDO

Don't
know

[ 5 O i (R
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0O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

ooooooaQo >
0000000 w
OooooooOoO0o



CODING MANUAL version 2.0

15.As you have a congenital heart disease, you should take antibiotics immediately
if you have a temperature (without consulting a doctor).

O yes

no

O don't know
16. You should have a dental check-up at least once a year.
yes
O no
O don't know
17. You should take antibiotics before every visit to the dentist.
O yes
no
O don't know
18. Bleeding gums need extra attention.
® yes
O no
O don't know
19. You should clean your teeth at least once a day.
yes
O no
O don't know

20.Smoking is more harmful for someone with a congenital heart disease than for
someone without such a disorder.

O vyes
no

O don't know

2

-y

.Consuming three or more alcoholic drinks per day is more harmful for someone
with a congenital heart disease than for someone without such a disorder.

yes
Ono
O don't know

104

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

O A=correct
O B=does not know
O Cs=incorrect

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect
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Physical activity

22.You may take part in competitive sports (regional or national) requiring daily
training?

O yes
O no
O don't know

23.You should choose an occupation that is not too physically demanding, as you

should be careful not to over-exert yourself.

O yes
O no
O don't know

Sexuality and heredity

24.May you engage in all physical sexual activity of which you feel you are
capable?

O yes
O no
O don't know

25.What is the chance that your children will have a congenital heart disease?

O the chance is not increased

O the chance is slightly increased

O the chance is moderately increased
O the chance is greatly increased

O don't know
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Depending of
patient
characteristics

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

Depending of
patient
characteristics

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

Depending of
patient
characteristics

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

Depending of
patient
characteristics

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect
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Contraception and pregnancy (Only to be answered by female patients)

26.Which contraceptives are the most advisable for you to use in the light of your

congenital heart disease?

Yes No Don’t know
The pill O O O
The coil O O O

27.Do you run a risk for complications during pregnancy?

O there is no increased risk

O there is a slightly increased risk

O there is a moderately increased risk
O there is a greatly increased risk

O don't know
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10

Depending of
patient
characteristics

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

Note:

Rely on the WHO
criteria for
contraception

Depending of
patient
characteristics

O A=correct
O B=does not know
O C=incorrect

Note:
Rely on the WHO
criteria for pregnancy

If you would like more information on a particular item, please state your question below.



Ek-2: Leuven Dogumsal Kalp Hastahi Bilgi Ol¢egi (LDKHBO)

HASTALIK VE TEDAVISi

Kalp hastaliginiza sebep olan yapisal bozuklugun dogru adi nedir?

107

o Ventrikiiler Septal Defekt (VSD) = iki ventrikiil (karincik) arasinda delik varlig

o Atriyal Septal Defekt (ASD) = iki atrium (kulakgik) arasinda delik varlig

o  Acik/Patent Ductus Arteriozus (PDA) = ki biiyiik damar arasinda delik varlig

o  Pulmoner Stenoz = pulmoner kapakta darlik olmas1

o Aort Stenozu = aort kapaginda darlik olmasi

o Aort Koarktasyonu = Aort damarinda daralma

o Fallot Tetralojisi (ToF) = iki ventrikiil (karincik) arasinda agiklik ve pulmoner
kapakta darlik olmas1

o Biiyiik Arter Transpozisyonu (BAT) = Kalpten ¢ikan biiyiik damarlarin ters yerlesim
gostermesi

O Digeri..ccoiiiiiiii

o Bilmiyorum

Kalbinizdeki yapisal bozuklugun nerede oldugunu tarifleyiniz veya sekilde gosteriniz.

Tarif A0 . A R R N W
Sekil:
Sag Atrium Sol Atrium
(Sag Kulakgik) (Sol Kulakgik)
Sag Ventrikdl Sol Ventrikul
(Sag Karincik) (Sol Karincik)
Pulmoner
Arter Aort

o Bilmiyorum

Kalp hastaliginizin takibi i¢in ne siklikta poliklinige gelmeniz gerekli?

Her 5 yilda bir

Her 2 yilda bir

Her y1l

Her 6 ayda bir

Diger: .
Bilmiyorum

O O O O O O
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Bu takibin ana amaci nedir? (Birden fazla secenegi isaretleyebilirsiniz)

O O O O O O

Rutin tarama, 6zel bir sebebi yok

Kendimi giivende hissetmek

Beklenmeyen bir kotiilesmeyi tespit edebilmek

En son gelismeler ve teknikler 15181inda tedavime devam edebilmek
Doktorumun daha fazla para kazanma istegi

Diger: v

Bu zamana kadar kalp hastaliginiza yonelik hangi tedaviler uygulandi? (Birden fazla
secenegi isaretleyebilirsiniz)

O O O O

Cerrahi = Kalp ameliyati
Kateterizasyon (halk arasinda “anjiyo”):
o balon dilatasyon = balon ile genisletme
o stent uygulamasi
o semsiye yontemi ile ASD kapatilmasi
Ilac tedavisi
Herhangi bir tedavi uygulanmadi
Diger: .o
Bilmiyorum



ilac tedavisi aliyorsamiz liitfen asagidaki kutucuklarda ilacimzin ismi, dozu, alinma
zamanli, ne ige yaradigi, yan etkileri, etkilesebilecegi diger ilaclar ve gidalarla ilgili

boliimleri doldurunuz. Her ilag icin ayr1 bir kutucugu doldurunuz.

Bilmiyorum
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1. ILAC

TIACKIN ASIEL ©..vovovcecece ettt ettt
Dozu: ilacin ne zaman alinmasi gerekli? Sabah / Ogleden Sonra/ Aksam/ Onemi yok
H12€ D@ S YAFIYOT? ....oovviceiieceeeeceee et
ilacin olasi yan etkileri (istenmeyen etki): ............
Ilacin etkilesebilecegi diger ilaclar veya gidalar: .

2. ILAC

HIACII SIS ..o s
Dozu: ilacin ne zaman alinmasi gerekli? Sabah / Ogleden Sonra/ Aksam/ Onemi yok
Ilac ne ise yartyor? ............ccccccocoovveereennne. e,
Ilacin olasi yan etkileri (istenmeyen etki): ............ e
Ilacin etkilesebilecegi diger ilaclar veya gidalar: . .

3. ILAC

1P (1) OO
Dozu: ilacin ne zaman alinmasi gerekli? Sabah / Ogleden Sonra/ Aksam/ Onemi yok
T12€ D@ S YAFIYOT? ....oovvoeeieeeeeecs et
ilacin olasi yan etkileri (istenmeyen etki): ............
ilacin etkilesebilecegi diger ilaclar veya g1dalar: .............cccooeeueeeeveeeeiersreree e,

4, iLAC

TIACKN ESINES ...ttt
Dozu: ilacin ne zaman ahnmasi gerekli? Sabah / Ogleden Sonra/ Aksam/ Onemi yok
T12€ D@ IS YAFIYOT? ....ooviieicee et nieeen
ilacin olasi yan etkileri (istenmeyen etki): ............
ilacin etkilesebilecegi diger ilaclar veya g1dalar: .............ccccccoeuerueceecureurcereeeseseeneen,

O

Eger kullandiginiz ilag sebebi ile herhangi bir yan etki yasarsaniz bu ilaci almay1

birakmanizi gerektirir mi? (Su anda ila¢ tedavisi almiyor olsaniz dahi liitfen bu soruyu

cevaplayiniz.)

Evet
Hayir
Bilmiyorum



110

8. Ozel bir diyete uymanmiz gerekiyor mu? Eger cevabimz “evet” ise liitfen ne tip bir diyet
oldugunu belirtiniz.

o Hayrr

o Evet:

Diisiik tuzlu diyet

Tuzsuz diyet

Tuzdan zengin diyet

Yagdan fakir diyet (doymus yag asitlerinden fakir)
Diyabetik diyet (sekerden fakir)

Diger: oo

Bilmiyorum

O O O O O O O

9. Kalp hastaliginizin kétiilesmesi durumunda ortaya ¢ikabilecek ve gelistigi takdirde kalp
doktorunuz ile iletisime gegmenizi gerektiren semptomlari isaretleyiniz. (Birden fazla
secenegi isaretleyebilirsiniz) (LUTFEN DAHA ONCE ASAGIDAKILERDEN
BiRiNI YASAMAMIS OLSANIZ BiLE HASTALIGINIZIN AGIRLASTIGINI
DUSUNDUREBILECEK SIKAYETLERI iISARETLEYINIZ.)

o Bas donmesi

o Ciltte dokiinti

o Nefes darlig1

o Ishal

o Carpintt

o Gogiis agrisi

o Bayilma

o Daha ¢abuk yorulma

o Idrara daha fazla ¢ikma
o Idrar yaparken agr

o Ayaklarda ve bacaklarda sislik/6dem

10. Kardiyologunuz size her seyin yolunda oldugunu séyliiyor ise bu daha fazla takibe
ihtiyaciniz olmadig1 anlamina mu gelir?

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum



11.

12.

13.

14,

15. Dogumsal kalp hastaliginiz oldugu i¢in atesiniz oldugu takdirde herhangi bir doktora

KOMPLIKASYONLARIN ONLENMESI

Endokardit nedir?
o Kalp ritminin bozulmasi
o Kalbin velveya kalp kapakgiklarinin i¢ yiiziinii kaplayan zarin enfeksiyonu
o Kalpte biiylime
o Kalbin damarlarinin tikanmasi
o Bilmiyorum
Endokarditin en tipik semptomunu isaretleyiniz.
o Carpint1 o Gogils agrisi
o 5 giinii gecen ates o Nefes darligi
o Bagagnsi o Bayima
o Halsizlik o Bilmiyorum
Hayatiniz boyunca sadece bir kez mi endokardit gecirebilirsiniz?

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Endokardite sebep olabilecek bir takim risk faktorleri asagida belirtilmistir. Sizce
belirtilenler endokardite sebep olabilir mi?

Evet Hayir Bilmiyorum

Kirli/kontamine ignelerin paylasimi o o o
Sigara icmek o o o

Cilt enfeksiyonu yaratan bakteriler

Dis abseleri (dis enfeksiyonu)

Cinsel aktivite o o o
Katii cilt ve tirnak bakimy/hijyeni o o o
Piercing veya dovme uygulamalari o o o

danismadan derhal antibiyotik almaniz gereklidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum
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16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.
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En az yilda bir kontrol dig muayenesi olmaniz gereklidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Her dis hekimi bagvurusundan dnce antibiyotik kullanmaniz gereklidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Kanayan dis etleri ek 6zen gerektirmektedir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Dislerinizi giinde en az bir kez firgalamaniz gereklidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Dogumsal kalp hastalig1 olan bir kiginin sigara icmesi boyle bir hastalig1 olmayan kisiler
ile kryaslandiginda daha zararlidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

FiZiKSEL AKTIVITE

Dogumsal kalp hastalig1 olan bir kisinin giinde {i¢ veya daha fazla alkollii igecek tiikketmesi
boyle bir hastalig1 olmayan kisiler ile kiyaslandiginda daha zararlidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Lisansli (diizenli antrenman gerektiren) sporlari yapabilir misiniz?

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Kendinizi ¢cok yormamak adina fiziksel olarak sizi zorlamayacak bir meslek se¢meniz
gereklidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum



24,

25.

26.

217.
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CINSELLIK ve HEREDITE

Dogumsal kalp hastasi olarak tiim cinsel aktiviteler i¢in fiziksel olarak yeterli
olabileceginizi digiiniiyor musunuz?

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Cocuk sahibi oldugunuz takdirde cocugunuzun da dogumsal kalp hastasi olma riski nedir?
o Risk artmamistir

Risk hafif artmigtir

Risk orta derecede artmistir

Risk belirgin sekilde artmistir

O
@)
O
o Bilmiyorum

GEBELIK VE KONTRASEPTIF YONTEMLER (SADECE KADIN HASTALAR

CEVAPLAYACAKTIR)

Asagidaki gebelikten koruyucu yontemlerden hangisi sizinle ayni: dogumsal kalp
hastaligina sahip kisiler i¢in en uygun olandir?

Evet Hayir Bilmiyorum
Dogum kontrol hap1 o o o
Rahim i¢i arag o o o

Gebe kaldiginiz takdirde, gebelikte komplikasyon (istenmeyen bir olay) yasama riskiniz
dogumsal kalp hastaligi olmayan gebelere gore artmis midir?

Risk artmamustir

Risk hafif artmistir

Risk orta derecede artmistir
Risk belirgin sekilde artmistir
Bilmiyorum

O O O O O



114

Ek-3: Katihmciya ait Demografik, Bireysel, Sosyal ve Ekonomik Parametreler

Formu

"HASTA KODU (ANKET UYGULAYICIS TARAFINDAN BELIRTILECEKTIR): ...t

BU ALANIN KATILIMCININ KENDISI TARAFINDAN DOLDURULMAS! RICA OLUNUR

Kag yagindasimiz? Cinsiyetiniz: KadinO  Erkek O

Hangi ilde oturuyorsunuz?

Ne zaman kalp hastalii tanisi aldiniz?

Kalp hastaliginiz diginda bilinen bir hastaliginiz var mi?

Okula devam ediyor musunuz ? Evet 0 Hayir O

Okula devam ediyorsaniz yu an okumakta oldugunuz sinifi belirtiniz.

Kalp hastaliginiz sebebi ile egitiminize ara vermeniz gerekti mi? Evet (0 Hayirr O

Cevabiniz evet ise ne kadar siire ile ara vermeniz gerektigini belirtiniz.

-————---—-———————————-————————---—-———J

18 YAS ALTINDAKI KATILIMCILAR iCiN BU ALANIN HASTAYA REFAKAT EDEN EBEVEYNI/VASISI TARAFINDAN

DOLDURULMASI RICA OLUNUR

Hastanin annesinin (sag ise): Hastanin babasinin (sag ise):
B | — @ YA e
@ Son Mezun Oldugu Okul Diizeyi ® Son Mezun Oldugu Okul Diizeyi
o llkokul / Lise / Universite o [Ikokul / Lise / Universite
& Mesledl: i e Meslefl: i
Ailenin ortalama aylik geliri nedir? 6.391 TL ve altt O 6.391-20.818TLO  20.818 TL ve iistii O

A P ¥

Katilimcinin ayni evi paylagtigi toplam kigi sayisi (hastanin kendisi dahil edilm 1):

Her iki ebeveyn sag ise hem annesi hem babasi ile aym evi paylagiyor mu? Evet 0 Hayirr O

Katihmcinin yasadigi evde kronik bir hastalig bulunan bagka kimse varmi?  Evet 0 Hayir O

*Varsa kimlerde ve hangi hastaliklar oldugunu belirtiniz:




115

Ek-4: Leuven Dogumsal Kalp Hastahg Bilgi Ol¢egi (LDKHBO) Cevap Anahtari

HASTALIK VE TEDAVISi

1. Kalp hastaliginiza sebep olan yapisal bozuklugun dogru adi nedir?

o

O O O O

O

Ventrikiiler Septal Defekt (VSD) = Iki ventrikiil
(karincik) arasinda delik varligi

Atriyal Septal Defekt (ASD) = iki atrium (kulakgik)
arasinda delik varlig1

Acik/Patent Ductus Arteriozus (PDA) = Iki biiyiik
damar arasinda delik varlig1

Pulmoner Stenoz = pulmoner kapakta darlik olmasi
Aort Stenozu = aort kapaginda darlik olmasi

Aort Koarktasyonu = Aort damarinda daralma
Fallot Tetralojisi (ToF) = iki ventrikiil (karmncik)
arasinda aciklik ve pulmoner kapakta darlik olmasi
Biiyiik Arter Transpozisyonu (BAT) = Kalpten ¢ikan
biiyiik damarlarin ters yerlesim gostermesi

Bilmiyorum

Hasta ozelliklerine gore:

o A=Dogru

o B =Bilmiyor
o C=Yanls

o D=Eksik
Not:

Cevabin “dogru”
kabul edilebilmesi
icin primer kardiyak
defekt segilmelidir.
Eger primer kardiyak
defekt isaretlenmis
ancak iligkili defektler
(6rn. BAT’da VSD)
isaretlenmemis ise
cevap “dogru” kabul
edilecektir.

Eger iliskili defektler
isaretlenmis ancak
primer defekt
isaretlenmemis ise
cevap “eksik” kabul
edilecektir.

Eger hastada
bulunmayan bir
kardiyak defekt
isaretlenmis ise cevap
“yanlis” kabul
edilecektir



2. Kalbinizdeki yapisal bozuklugun nerede oldugunu
tarifleyiniz veya sekilde gosteriniz.

Tarif
Sekil:
Sag Atrium Sol Atrium
(Sag Kulakgik) (Sol Kulakgik)
Sag Ventrikul Sol Ventrikl
(Sag Karincik) (Sol Karincik)
Pulmoner
Arter Aort

o Bilmiyorum
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Hasta 6zelliklerine gore:

o O O O

A =Dogru
B = Bilmiyor
C = Yanlis
D = Eksik

e Cevabin “dogru”
kabul edilebilmesi
icin primer kardiyak
defekt tanimlanmali
veya sekilde
isaretlenebilmis
olmalidir.

e Eger primer kardiyak
defekt tanimlanmig
veya sekilde
isaretlenebilmis ancak
iligkili defektler (6rn.
BAT’da VSD)
isaretlenmemis ise
cevap “dogru” kabul
edilecektir.

o  Eger iliskili defektler
tariflenmis veya
sekilde isaretlenmis
ancak primer defekt
ise cevap “eksik”
kabul edilecektir.

e Eger hastada
bulunmayan bir
kardiyak defekt
tariflenmis veya
sekilde isaretlenmis
ise cevap “yanlis”
kabul edilecektir.



Kalp hastaliginizin takibi i¢in ne siklikta poliklinige
gelmeniz gerekli?

Her 5 yilda bir

Her 2 yilda bir

Her y1l

Her 6 ayda bir

Diger: ..o
Bilmiyorum

O O O O O O

Bu takibin ana amaci nedir? (Birden fazla secenegi
isaretleyebilirsiniz)

Rutin tarama, 6zel bir sebebi yok
Kendimi giivende hissetmek
Beklenmeyen bir kotiilesmeyi tespit edebilmek

O O O O

edebilmek
Doktorumun daha fazla para kazanma istegi
o Diger: .o

@)

Bu zamana kadar kalp hastaliginiza yonelik hangi tedaviler

uyguland1? (Birden fazla secenegi isaretleyebilirsiniz)

o Cerrahi = Kalp ameliyati
o Kateterizasyon (halk arasinda “anjiyo”):
o balon dilatasyon = balon ile genisletme
o stent uygulamasi
o semsiye yontemi ile ASD kapatilmasi
Ilag tedavisi
Herhangi bir tedavi uygulanmadi
Diger: oo
Bilmiyorum

O O O O

En son gelismeler ve teknikler 1s1g1inda tedavime devam
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Hasta 6zelliklerine gore:

o A=Dogru

o B =Bilmiyor
o C=Yanls

o D=Eksik
Not:

e Cevabin dogrulugu
belirlenirken
merkezin belirledigi
veya hekimin 6nerdigi
takip aralig1 esas
almacaktir.

e Merkezin belirledigi
spesifik takip araligi
bulunmamasi halinde
ACC guidelinelart
esas almacaktir
(Landzberg, 2001).

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls
o D=Eksik

Not: “Beklenmeyen bir
kotiilesmeyi tespit edebilmek™
dogru cevaptir.

Bu sikkin igaretlenmemis
oldugu tiim cevaplar eksik
olarak kabul edilecektir.

Hasta ozelliklerine gore:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls
o D=Eksik



ilac tedavisi aliyorsamiz liitfen asagidaki kutucuklarda
ilacinizin ismi, dozu, alinma zamani, ne ige yaradigi, yan
etkileri, etkilesebilecegi diger ilaglar ve gidalarla ilgili
boliimleri doldurunuz. Her ilag icin ayr1 bir kutucugu
doldurunuz.

Bilmiyorum

1.ILAC

Tlacin ismi: ..........cooooveevciieeccce e,
Dozu: ilacin ne zaman alinmasi gerekli? Sabah /
Ogleden Sonra/ Aksam/ Onemi yok

Tlac ne ise yariyor? .............cccccoeveerereciecsieennn,
flacin olasi yan etkileri (istenmeyen etki): .........
ilacin etkilesebilecegi diger ilaclar veya gidalar:

2.iLAC

Tlacn ismi: ..........co.coooveviviieieccecee e,
Dozu: ilacin ne zaman alinmasi gerekli? Sabah /
Ogleden Sonra/ Aksam/ Onemi yok

Ilac ne ise yartyor? ..........ccooooovvvcvieiericieenennns
Ilacin olasi yan etkileri (istenmeyen etki): .........
ilacin etkilesebilecegi diger ilaclar veya gidalar:

3.0LAC

flacn ismi: ..........cooooovivciiieeecc e,
Dozu: ilacin ne zaman alinmasi gerekli? Sabah /
Ogleden Sonra/ Aksam/ Onemi yok

flag ne ise yartyor? .............cccooovveieevcieisrennnns
flacin olasi yan etkileri (istenmeyen etki): .........
Ilacin etkilesebilecegi diger ilaglar veya gidalar:

4.ILAC

Tlacin ismi: ......oooooveveccceeceeceeee e,
Dozu: ilacin ne zaman alinmasi gerekli? Sabah /
Ogleden Sonra/ Aksam/ Onemi yok

flag ne ise yartyor? .............cccoooooveeeeeecrecieerennnns
flacin olasi yan etkileri (istenmeyen etki): .........
Qlacin etkilesebilecegi diger ilaglar veya gidalar:
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Hasta 6zelliklerine gore:

o O O O

A =Dogru
B = Bilmiyor
C = Yanlis
D = Eksik

Bu béliimde ilag bilgisi
ilacin adi, dozlamasi,
belirtildi ise uygun
saatte kullanimi ve islevi
olmak {izere 4 ana
baslikta incelenmistir.
Hastay1 ilacin islevini
tam olarak biliyor kabul
edilebilmek i¢in
hastanin ilacin ne ise
yaradigini, nasil etki
ettigini, en sik goriilen
veya en Onemli yan
etkilerini, 6nemli
etkilesimleri
belirtebiliyor olmasi
gereckmektedir.

flacin ismi, dozu, alinma
saati ve islevi dogru
bilindi ise cevap dogru
kabul edilecektir.

Sayet ilacin adi, dozu,
saatleri dogru belirtilmis
ancak islevine dair eksik
igerik var ise cevap
eksik olarak kabul
edilecektir. (6rnegin
hasta ilacin ne ise
yaradigini biliyor ancak
en sik goriilen yan
etkisine veya
etkilesimlere dair bilgisi
yoksa ilacin islevini
eksik biliyor kabul
edilecektir).

Eger 4 ana baslikta
incelenen elemanlarin
bazilar1 yanlis ise cevap
yanlig sayilacaktir.



@)

Eger kullandiginiz ilag sebebi ile herhangi bir yan etki
yasarsaniz bu ilact almay1 birakmanizi gerektirir mi? (Su
anda ilacg tedavisi almiyor olsaniz dahi liitfen bu soruyu
cevaplayiniz.)

Evet
Hayir
Bilmiyorum

Ozel bir diyete uymaniz gerekiyor mu? Eger cevabimz
“evet” ise liitfen ne tip bir diyet oldugunu belirtiniz.

Hayir

Evet:

Diisiik tuzlu diyet

Tuzsuz diyet

Tuzdan zengin diyet

Yagdan fakir diyet (doymus yag asitlerinden fakir)
Diyabetik diyet (sekerden fakir)

Diger: ..o

Bilmiyorum

O O O O O O O

Kalp hastaliginizin kétiilesmesi durumunda ortaya
cikabilecek ve gelistigi takdirde kalp doktorunuz ile
iletisime gegmenizi gerektiren semptomlari igaretleyiniz.
(Birden fazla secenegi isaretleyebilirsiniz) (LUTFEN
DAHA ONCE ASAGIDAKILERDEN BiRiNi
YASAMAMIS OLSANIZ BiLE HASTALIGINIZIN
AGIRLASTIGINI DUSUNDUREBILECEK
SIKAYETLERI iSARETLEYINiZ.)

o Bas donmesi

o Ciltte dokiintii

o Nefes darlig1

o Ishal

o Carpinti

o Gogiis agrist

o Bayilma

o Daha ¢abuk yorulma

o Idrara daha fazla ¢ikma
o Idrar yaparken agr1

o Ayaklarda ve bacaklarda sislik/6dem
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Dogru cevap “hayir” olmalidir.
Hastanin cevabu:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Hasta dzelliklerine gore:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls
o D=Eksik
o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls
o D=Eksik

Not: Hastanin cevabinin dogru
kabul edilmesi i¢in agagida
belirtilen 7 semptomun 5’ini
isaretlenmesi gerekmektedir.

O O O O O O O

Bas donmesi

Nefes darlig1
Carpinti

GOgiis agrisi
Bayilma

Daha cabuk yorulma
Ayaklarda ve
bacaklarda
sislik/6dem

<§ semptom
isaretlendi ise bilgi
eksik kabul
edilecektir.

1 veya daha fazla
yanlig semptom
isaretlendi ise cevap
yanlis kabul
edilecektir.
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10. Kardiyologunuz size her seyin yolunda oldugunu soyliiyor Dogru cevap “hayir” olmalidir.

ise bu daha fazla takibe ihtiyaciniz olmadig1 anlamina nu Hastanin cevab:
gelir?

o A=Dogru
o Evet o B =Bilmiyor
o Hayrr o C=Yanls

o  Bilmiyorum

KOMPLIKASYONLARIN ONLENMESI

11. Endokardit nedir? Dogru cevap “kalbin ve/ veya
kalp kapakgiklarinin i¢ yiiziini

o Kalp ritminin bozulmasi .
kaplayan zarin enfeksiyonu”

o Kalbin velveya kalp kapakgiklarinin i¢ yiiziinii kaplayan

zarin enfeksiyonu olmalidr.
o Kalpte biiyiime Hastanin cevabi:
o Kalbin damarlarinin tikanmasi 9 Ai ngr}l
o Bilmiyorum o B =Bilmiyor
o C=Yanls
12. Endokarditin en tipik semptomunu isaretleyiniz. Dogru cevap “5 giinii gegen

ates” olmalidir.
Hastanin cevabi:

o Carpmti o Gogiis agrist Y
. o A=Dogru
o 5 gilinii gegen ates o Nefes darlig: o B =Bilmiyor
o Bagagrnsi o Bayima o C=Yanls
o Halsizlik o Bilmiyorum
13. Hayatiniz boyunca sadece bir kez mi endokardit Dogru cevap “hayir” olmalidir.
gecirebilirsiniz? Hastanin cevabi:
o Evet o A=Dogru
o Hayrr o B =Bilmiyor
o C=Yanls

o Bilmiyorum




14. Endokardite sebep olabilecek bir takim risk faktorleri

15.

16.

17.

18.

19.

asagida belirtilmistir. Sizce belirtilenler endokardite sebep
olabilir mi?

Evet Hayir Bilmiyorum
Kirli/kontamine ignelerin paylagimi o o o
Sigara igmek o o o
Cilt enfeksiyonu yaratan bakteriler o o o
Dis abseleri (dis enfeksiyonu) o o o
Cinsel aktivite o o o
Katii cilt ve tirnak bakimy/hijyeni o o o
Piercing veya dévme uygulamalari o o o

Dogumsal kalp hastaliginiz oldugu igin atesiniz oldugu
takdirde herhangi bir doktora danigmadan derhal antibiyotik
almaniz gereklidir.

o Evet
o Hayir
o Bilmiyorum

En az yilda bir kontrol dis muayenesi olmaniz gereklidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Her dis hekimi bagvurusundan 6nce antibiyotik kullanmaniz
gereklidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Kanayan dis etleri ek 6zen gerektirmektedir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

Dislerinizi giinde en az bir kez firgalamaniz gereklidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum
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Dogru cevaplar (“evet” olarak
isaretlenmesi gerekenler)

- Kirli/kontamine ignelerin
paylasimi

- Cilt enfeksiyonu yaratan
bakteriler

- Dis abseleri (dis enfeksiyonu)

- Kotii cilt ve tirnak bakimi/hijyeni

- Piercing veya dévme

uygulamalart
o c
ADOGRU | BYANLI§ BILMIiYOR
o o
o
o o
°
o o
°
° o
o
o o
[¢]
© o
o
o o
°
o o
o

Dogru cevap “hayir” olmalidir.
Hastanin cevabi:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Dogru cevap “evet” olmalidir.
Hastanin cevabi:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Dogru cevap “hayir” olmalidir.
Hastanin cevabi:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Dogru cevap “evet” olmalidir.
Hastanin cevabi:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Dogru cevap “evet” olmalidir.
Hastanin cevabi:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls



20. Dogumsal kalp hastalig1 olan bir kisinin sigara i¢gmesi bdyle
bir hastalig1 olmayan kisiler ile kiyaslandiginda daha

zararhdir.
o Evet
o Hayrr

o Bilmiyorum

21. Dogumsal kalp hastalig1 olan bir kisinin giinde {i¢ veya daha
fazla alkollii icecek tiiketmesi bdyle bir hastaligi olmayan
kisiler ile kiyaslandiginda daha zararlidir.

o Evet
o Hayrr
o Bilmiyorum

FiZiKSEL AKTIiVITE

22. Lisansl (diizenli antrenman gerektiren) sporlar1 yapabilir

misiniz?
o Evet
o Hayrr

o Bilmiyorum

23. Kendinizi ¢ok yormamak adina fiziksel olarak sizi

zorlamayacak bir meslek segmeniz gereklidir.
o Evet
o Hayrr

o Bilmiyorum

CIiNSELLIK ve HEREDITE

24. Dogumsal kalp hastasi olarak tiim cinsel aktiviteler i¢in

fiziksel olarak yeterli olabileceginizi diisliniiyor musunuz?
o Evet
o Hayrr

o Bilmiyorum

25. Cocuk sahibi oldugunuz takdirde cocugunuzun da dogumsal
kalp hastas1 olma riski nedir?

Risk artmamistir

Risk hafif artmigtir

Risk orta derecede artmistir
Risk belirgin sekilde artmistir
Bilmiyorum

O O O O O
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Dogru cevap “hayir” olmalidir.

Hastanin cevabu:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Dogru cevap “evet” olmalidir.

Hastanin cevabu:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Hasta 6zelliklerine gore:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Hasta 6zelliklerine gore:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Hasta 6zelliklerine gore:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Hasta 6zelliklerine gore:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls



GEBELIK VE KONTRASEPTIiF YONTEMLER
(SADECE KADIN HASTALAR CEVAPLAYACAKTIR)

26. Asagidaki gebelikten koruyucu yontemlerden hangisi sizinle
ayn1 dogumsal kalp hastali§ina sahip kisiler i¢cin en uygun

olandir?
Evet Hayir Bilmiyorum
Dogum kontrol hap1 o o o
Rahim i¢i arag o o o

27. Gebe kaldigmiz takdirde, gebelikte komplikasyon
(istenmeyen bir olay) yasama riskiniz dogumsal kalp
hastalig1 olmayan gebelere gore artmis midir?

Risk artmamuistir

Risk hafif artmistir

Risk orta derecede artmistir
Risk belirgin sekilde artmistir
Bilmiyorum

O O O O O
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Dogru cevap hasta 6zelliklerine
gore belirlenecektir.
Hasta 6zelliklerine gore:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Not: DSO Gebeligi Onleyici
Yontem Kullanimi Igin Tibbi
Uygunluk Kriterleri kilavuzuna
gore dogrulugu
degerlendirilecektir.

Dogru cevap hasta 6zelliklerine
gore belirlenecektir.
Hasta 6zelliklerine gore:

o A=Dogru
o B =Bilmiyor
o C=Yanls

Not: Modifiye DSO Maternal
Kardiyovaskiiler Risk
Simiflamasina gére dogrulugu
degerlendirilecektir.
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Ek-5: Leuven Dogumsal Kalp Hastalig Bilgi Olcegi (LDKHBO)’nin
Olusturucusu Dr. Philip Moons’tan izin Alindigina Dair Belge

Re: Leuven Knowledge Q for CHD =
pml Philip Moons - S 2
Kime: Siz 26.09.2022 Pzt 16:00
4 LKQCHD UK version 2009.doc < s LKQCHD UK version 2009 co... 7
= 131k8 2 soke

2 ek (183 KB) <& Tiimini OneDrive'a kaydet {4 Timiind indir

Dear Dr. Kaymaz
Thank you for sending me the completed user agreement. The use of the instrument is granted free of charge.

Please, find attached the instrument in word format. This may facilitate your translation. Further, | am sending you
the coding manual.

If you have further questions, don't hesitate to let me know.
Good luck with your project.

Philip Moons
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Ek-6: Tla¢ Uyum Bildirim Olgegi (IUBO)’nin Tiirkce Gecerlik ve Giivenirlik

Calismasim Gerg¢eklestiren Ekipten Izin Alndiginda Dair Belge

@ nAaa202PA0d f @ « i
Merhaba Yagmur hanim,

Tez galigmanizda llag Uyumunu Bildirim lgegini kullanmaniz uygundur. Ekte élgekle ilgili bilgileri ve sorulan gonderiyorum. Siireg igerisinde akliniza herhangi bir sey takilirsa ya
da lgekle alakall danigmak istediginiz bir konu olursa her zaman yazabilirsiniz.

Galismanizda kolayliklar dilerim,
Sevgilerimle

Dr. Esin Temeloglu Sen
Istanbul University

The Diversity of Applied Psychology
Windows igin Posta ile génderildi
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Ek-7: Etik Kurul Onay1

Tanh: 19022004 377
Sep E16069557.050.01 04

0000, 524
1 00
F’ 00003378394

HACETTEPE UNiVERSITESI
SAGLIK BILIMLERI ARASTIRMA ETiK KURULU

KURUL KARARI
OTURUM TARIHI OTURUM SAYISI KARAR SAYISI
06.02.2024 2024/03 2024/03-50
Aragtirma Numarasi : GO 22/1324 Onay Tarihi : 04.04.2023

Kurulumuzun 04.04.2023 tarihli toplantisinda GO 22/1324 kayit numaras: ile onaylanmis olan,
Universitemiz Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali égretim iiyelerinden Prof. Dr.
Orhan DERMAN’1n sorumlu aragtirmaci oldugu, Prof. Dr. Sinem AKGUL, Prof. Dr. Tevfik KARAGOZ,
Dog. Dr. ilker ERTUGRUL, Dog. Dr. Hayrettin Hakan AYKAN, Prof. Dr. Erdem KARABULUT, Dr. Ogr.
Uyesi Melis PEHLIVANTURK ile birlikte calisacaklar1 ve Ars. Gor. Dr. Elif Yagmur KAYMAZ n
uzmanlik tezi olan, GO 22/1324 kayit numarali “Leuven — Dogumsal Kalp Hastaligt Bilgi Ol¢egi Tiirkge
Gegerlilik ve Giivenilirlik Calismast” baslikli proje igin vermis oldugunuz siire uzatma, protokol revizyonu
ve baslik degisikligi dilekge talebiniz Kurulumuzun 06.02.2024 tarihli toplantisinda gériisiilmiis ve uygun
bulunmustur. Calismanmn bashg “Dogumsal Kalp Hastaligr Tamili Ergen ve Geng Eriskinlerin Kardiyak
Hastahk Bilgi Diizeyleri, Bilgi Diizeyine Etki Eden Parametreler ve Ila¢ Tedavisi Uyumunun
Degerlendirilmesi” olarak degistirilmis ve kayitlarnmiza eklenmistir. Projenin yeni sonlamim tarihi 20
Temmuz 2024 olarak belirlenmistir.

Caligma tamamlandiginda sonuglarimi igeren bir rapor érneginin Etik Kurulumuza génderilmesi
gerekmektedir.

iziNLi
Prof. Dr. Niiket Prof. Dr. Giizide Burga  Prof. Dr. Mehmet Ozgiir Prof. Dr. Ayse KIN
PAKSOY ERBAYDAR AYDIN UYANIK ISLER
Kurul Baskani Kurul Uyesi Kurul Uyesi Kurul Uyesi
Prof. Dr. Burcu Balam Prof. Dr. Tolga Prof. Dr. ipek GURBUZ  Prof. Dr. Betiil CELEBI
DOGU YILDIRIM Kurul ()yesi SALTIK
Kurul Uyesi Kurul Uyesi Kurul Uyesi
iziNLi
Dog. Dr. Merve BATUK  Dog. Dr. Giilten ISIK Dog. Dr. ibrahim Halil Dr. Ogr. Uyesi Melike
Kurul Uyesi KOC ONCEL Hacer OZKAN
Kurul Uyesi Kurul Uyesi Kurul Uyesi

Evrakin elektronik imzali suretine https://www.turkiye.gov.tr/hu-ebys adresinden 994eccd6-a496-41ad-bf01-1c804cd0fef8 kodu ile erigebilirsiniz.
Bu belge 5070 sayili Elektronik Imza Kanunu'na uygun olarak Giivenli Elektronik Imza ile imzalanmgtir.

Dr. Ogr. Uyesi Miige Dr. Ogr. Uyesi Burcu Dr. Ogr. Uyesi Giines
DEMIR Ers6z ALAN GGNER
Kurul Uyesi Kurul Uyesi Kurul Uyesi



