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OZET

OPERASYON ZAMANLAMALARININ FALLOT TETRALOJISINDE UZUN
DONEMDE NOROKOGNITIF ETKIiLERI

Amag: En sik goriilen dogumsal siyanotik kalp hastaligi olan Fallot tetralojisi hastalarinda
yasitlarina gore norokognitif fonksiyonlarda gerilik oldugu gosterilmistir. Bizim
calismamizda amag, tam diizeltici cerrahi zamanlamasinin uzun dénemde norolojik ve
biligsel fonksiyonlar1 nasil etkiledigini goérebilmek ve en iyi gelisimin gozlendigi
operasyon {ist yasini saptamaktir.

Gere¢ ve Yontem: Calismamiza Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip
Fakiiltesi ve Mehmet Akif Ersoy Gogiis Kalp ve Damar Cerrahisi Egitim Arastirma
Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Boliimleri tarafindan takip edilen, genetik sendromlari
olmayan, prematiirite veya yenidogan yogun bakim yatis dykiileri olmayan, 3-18 yas
araliginda, tam diizeltici cerrahi 6ncesi palyatif girisim yapilmamis ve anadili Tiirk¢e olan
38 hasta dahil edildi. Hastalarin demografik 6zellikleri, gelisimsel basamaklara ulasma
Oykiileri, operasyon Oncesi klinik bulgular1 ve operasyon bilgileri dosyalarindan ve
ebeveynlerinden temin edildi. Hastalar c¢ocuk kardiyoloji uzmanm tarafindan
degerlendirildi; fizik muayeneleri yapildi, elektrokardiyografileri ve ekokardiyografileri
cekildi. Norolojik muayeneleri, motor fonksiyon degerlendirmeleri i¢in uygulanan Kaba
motor fonksiyon &l¢iitii-88 (KMFO-88) ve pediatrik bagimsizlik testi (WeeFIM) testleri
cocuk noroloji uzmani tarafindan yapildi. Hastalarin aynmi giin ¢ocuk gelisimi uzmani
tarafindan biligsel yetilerini 6lgmek amagli, yaslarina uygun olmak {iizere, Denver II
Gelisim testi veya WISC-R zeka testi olarak uygulandi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 38 opere Fallot tetralojisi tanili hastanin 25°1 erkek 13’1
kizdi, ortalama yaslar1 8,17£3,67 yil saptandi. Opere olduklar1 yaslar 0,3 ile 1,9 yil
arasinda degismekteydi, 6 yasinin altindaki hastalarin hepsi 1 yasindan Once opere
olmustu. Operasyon sonrasi tiim hastalarin oksijen saturasyonu %96’nin iizerindeydi.
Higbirinde efor dispnesi saptanmadi, %21’inde sag arkus aorta, %76’sinda pulmoner
yetersizlik saptandi. Hastalarin ndrogelisimsel bozukluklar1 degerlendirildiginde;
entelektiiel yetiyitimi, 6zgil 6grenme bozuklugu, dikkat eksikligi ve hiperaktivite
bozuklugu, iletisim bozukluklar1 ve motor bozukluklarin gozlendigi, ancak otizm
spektrum bozuklugunun higbir hastada bulunmadigi saptandi. 6 yasindan kiigiik 13
olgunun 6’sinda global gelisim geriligi, 6 yas ve daha biiyiik 25 olgunun 19’unda anliksal
yetiyitimi (zeka geriligi) oldugu saptandi. Entelektiiel yetiyitimine etki eden faktorler
degerlendirildiginde, hipotermi derecesi ve operasyon yasi anlamli bulundu. Uzun aortik
kros klemp siiresinin iliskili olabilecegi 6ngoriildii. Entelektiiel yetiyitimi (global gelisme
geriligi ve anliksal yetiyitimi) olan 25 hastanin operasyon yasinin daha biiyiik oldugu
gozlemlendi. 1 yas ve lizerinde opere olan hastalarda entelektiiel yetiyitimi goriilme
riskinin 8.25 kat fazla oldugu saptandi. Operasyon Oncesi oksijen saturasyonu,
hemoglobin diizeyi, viicut agirligi, kardiyopulmoner bypass siiresi, yogun bakim yatis
siiresi, WeeFIM, KMFO-88 degerleri agisindan bir farklilik bulunamadi.
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Sonug¢: Calismaya aldigimiz Fallot tetralojisi olgularimizin tam diizeltici cerrahi yast 1
yas ve lizerinde olanlarda entelektiiel yetiyitimi goriilme riskinin daha yiliksek oldugunu
ve bu hastalarin nérogelisimsel bozukluklar a¢isindan da riskli grupta oldugunu belirledik.
Operasyon yasinin; entelektiiel yetiyitimi lizerine etkili bagimsiz bir risk faktort oldugu
sonucuna ulastik.

Anahtar sozciikler: entelektiiel yetiyitimi, Fallot tetralojisi, ndrokognitif fonksiyon,
operasyon yasi, tam diizeltici cerrahi
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ABSTRACT

LONG TERM NEUROCOGNITIVE EFFECTS OF OPERATION
TIMING IN PATIENTS WITH TETRALOGY OF FALLOT

Aim: Tetralogy of Fallot (TOF), being the most common congenital cyanotic disease,
has been shown to cause cognitive impairment in pediatric patients compared to their
peers. Our aim is to observe the long-term effects of operation timing in terms of
neurological and cognitive functions and determine the optimum age upper limit for the
best outcome.

Material and method: Our study included 38 patients between 3-18 years, who were
followed by pediatric cardiology departments of either Istanbul University-Cerrahpasa,
Cerrahpasa Faculty of Medicine or Mehmet Akif Ersoy Chest and Cardiovascular
Training and Research Hospital. These patients had no genetic syndromes, no history of
prematurity or neonatal intensive care admission, had not undergone palliative
interventions before corrective surgery, and were all native Turkish speakers.
Demographic information, developmental milestones, preoperative clinical findings, and
surgical details of the patients were obtained from their medical records and parents.

The patients were evaluated by a team of pediatric cardiologist, pediatric neurologist, and
a child development specialist on the same day. Cardiac and neurological physical
examination, electrocardiogram, echocardiograms were done. Gross Motor Function
Measurement-88 (GMFM-88) and pediatric functional independence measure (WeeFIM)
tests were performed for motor function assessment and according to their age, they were
administered either Denver II Developmental Screening Test or WISC-R intelligence test
for their cognitive abilities.

Results: Out of 38 repaired TOF patients that were included in this study, 25 were male
and 13 were female. The mean age was 8.17 & 3.67 years. The ages at corrective surgery
ranged from 0.3 to 1.9 years, and all patients that were examined under 6 years of age had
undergone surgery before the age of 1. All patients had post-operative oxygen saturation
above 96%. None of them showed exertional dyspnea, 21% had a right aortic arch, and
76% had pulmonary insufficiency. Under the umbrella of neurodevelopmental disorders
(ND); intellectual developmental disorder (IDD), specific learning disorders, ADHD,
communication disorders, and motor disorders were observed within the patients, but none
had autism spectrum disorder. Among the 13 patients under the age of 6, 6 showed global
developmental delay, and among the 25 patients aged 6 and older, 19 had IDD. Factors
affecting intellectual development were evaluated, and hypothermia degree and age at
surgery were found to be statistically significant. It was suggested that the long aortic
cross-clamp time might also be associated. Older operation age was observed clearly of
the 25 patients with IDD (global developmental delay and intellectual developmental
disorder). The risk of IDD was 8.25 times higher in patients operated at the age of 1 and
above. No difference was found between preoperative oxygen saturations, hemoglobin
levels, body weights, cardiopulmonary bypass time, intensive care stay duration,
WeeFIM, and GMFM-88 values.
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Conclusion: We determined that among our repaired TOF cases, those operated at the
age of 1 year and above have a higher risk of experiencing IDD and they are also in a
high-risk group for NDs. We concluded that the age at the time of surgery is an influential
and independent risk factor for IDD.

Keywords: age at operation, corrective surgery, intellectual disability, neurocognitive
function, Tetralogy of Fallot

XV



1. GIRIS VE AMAC

Fallot tetralojisi, 1671 yilinda ilk kez tanimlanan, multifaktoriyel bir kalitimla
aktarillan, cocuklarda goriilme sikligi bakimindan birinci sirada yer alan (%7-10)
dogumsal siyanotik kalp hastaligidir (1). Tedavi edilmeyen hastalarin %40’ min ilk 3 yil
icinde, %70’inin 10 yasina, %95 inin ise 40 yasina kadar kaybedildigi bildirilmistir (2).

Hastalarin 1/3’i siyanozlu dogar, 1/3’1 ilk 6 ayda, kalaninda ise ilk 2 yasta siyanoz
gelisir. Sag ventrikiil ¢ikim yolu darligi, ventrikiiler septal defekt, ata binen aorta ve sag
ventrikiil hipertrofisi olmak tlizere hastaligin 4 ana bileseni klinik bulgulara yol agmaktadir
(1). Tedavi edilmedikleri donemde ise hastalarin ‘Hipoksik spell’ olarak adlandirilan,
genellikle heyecanlanma veya aglamayla tetiklenen, gegici siyanoz ataklar1 olmaktadir
(3).

Cerrahlar tarafindan basarili tamir yapilan ilk dogumsal kalp hastalig1 olan Fallot
tetralojisinin operasyon zamanlamasi konusunda net bir fikir birligi yoktur. Giiniimiizde,
erken tam diizeltici cerrahinin, iyi bir bliylime gelismenin yakalanmasi ve pulmoner arter
gelisiminin daha diizgiin olmas1 gibi avantajlar1 bulunmaktadir. Siyanotik donemin kisa
olusuyla kardiyovaskiiler ve beyin fonksiyonlarinin daha iyi olacag: diisiiniilmektedir (4).

Fallot tetralojisi hastalarinin operasyon zamanlamalarinin kardiyak acidan
degerlendirildigi c¢aligmalar literatiirde mevcuttur. Martins ve ark. yaynladigi 22
arastirmanin incelendigi bir derlemede 3 ayin altinda diizeltici cerrahi olan hastalarin
hastane ve yogun bakim yatislarinin daha uzun oldugu, inotrop ihtiyacinin daha fazla
oldugu, organ yetmezligi riskinin daha yiiksek oldugu saptanmis, 6 ayin iistiinde opere
olanlarda mortalitenin daha yiiksek oldugu gosterilmis olup en iyi sonuglarin ise 3-6 ay
arasindaki asemptomatik veya hafif semptomlu hastalarda alindig1 yorumu yapilmstir (5).

Dogumsal kalp hastaligi olan ¢ocuklarin yasam siireleri uzadik¢a karsilastiklar
psikososyal problemler de farklilagmistir. Akademik yasamda daha c¢ok yer almaya
baglamalariyla birlikte; bilissel, ndrogelisimsel ve sosyal iletisim alanlarinda yasitlarina
gore daha geri olduklar1 gézlenmistir (6). Cogu, ameliyat sonrasi 6zel egitim, dil terapisi,
fiziksel terapi gibi rehabilitasyona ihtiya¢ duyar. Gelisim geriligi ve engelliliklerin iyi

bilinmesi ve sik gozlenmesine ragmen, erken tanmip Onlem alinabilinmesi i¢in bu



popiilasyonda uygulanmasi Onerilen herhangi bir tarama veya takip programi
bulunmamaktadir (7).

Daha once yapilan calismalarda, opere olan Fallot tetralojisi hastalarinda izlemleri
boyunca ortaya g¢ikan birtakim psikososyal problemler incelenmis, nedenleri ortaya
konmaya c¢ahsilmistir. Ozellikle motor beceriler ve akademik alanda gdzlenen bazi
gerilikler saptanmis olup, zeka ve basari, ifade edici ve alic1 dil, dikkat problemleri, dikkat
eksikligi ve hiperaktivite bozuklugu (DEHB), konusma bozukluklari, hafiza, gorsel-
uzaysal alanda eksiklikler dikkat cekmektedir (8—24). Serebral hipoksi, ameliyat sonrasi
gozlenen komplikasyonlar, nébetler, aortik kros klemp siiresi, kardiyopulmoner bypass
stiresi, ameliyattaki hipotermi derecesi, ameliyat Oncesi oksijen saturasyonu gibi
faktorlerin norogelisim ve bilissel becerilere etkisi oldugu bildirilmistir (25).

Bizim calismamizda, tam diizeltici cerrahi yapilmis Fallot tetralojisi tanili hastalarin,
operasyon zamanlamalarinin uzun donemde norokognitif etkilerinin degerlendirilmesi
planlandi. Hastalarin kardiyak degerlendirmeleri ve norolojik muayeneleri yapilarak
motor fonksiyonlar1 6lgeklerle degerlendirildi, biligsel fonksiyonlar: ise yaslarina uygun
testlerle oOlciildii. Boylelikle tam diizeltici operasyon yasinin nérokognitif etkisinin
degerlendirilmesi ve bu alanda en iyi gelisimin gozlendigi operasyon iist yas sinirinin

bulunmas1 amaglandi.



2. GENEL BILGILER

2.1.TANIM

Fallot tetralojisi (FT) pulmoner kan akiminin azaldigi siyanotik dogumsal kalp
hastaliklarindan biridir. Esas kusur aort ve pulmoner ¢ikimi ayiran infundibular septumun
one dogru sapmasidir (26). Boylelikle hastaligin 4 bileseni ortaya cikar.

1- Sag ventrikiil ¢ikim yolu darligt (RVOTO)

2- Ventrikiiler septal defekt (VSD)
3- Ata binen aorta (Aortanin dekstropozisyonu)
4- Sag ventrikiil hipertrofisi

Bunlara ek olarak orta ve ileri derece siyanozu olan hastalarda, aort ve pulmoner
arterler arasinda kolateral dolasim (MAPCA) gozlenebilir. Tetralojiye atriyal septal defekt
(ASD) eslik ederse Fallot Pentalojisi olarak adlandirilir (27).

---¥ Sag ventrikdl
cikim yolu darligi

------- ¥ Ata binen aort

----- »VsD

-------- » Sag ventrikdl
hipertrofisi

NORMAL KALP FALLOT TETRALOJISI

Sekil 1. Normal kalp ve Fallot tetralojisi
RA: Sag atriyum; RV: Sag ventrikiil; LA: Sol atriyum; LV: Sag ventrikiil; PA: Pulmoner

arterler; Ao: Aort



2.2.TARIHCE

Bugiin Fallot tetralojisi (ORPHA:3303) olarak adlandirilan hastalik, 1671 yilinda ilk
kez ektopik kalbe sahip bir fetiiste Danimarka’li anatomist ve doga bilimci olan Niels
Stensen tarafindan tanimlanmistir, Edward Sandifort, William Hunter, Farre ve Thomas
Peacock takip eden yillarda benzer anatomileri tanimlamaya devam etmislerdir (1). 1888
yilinda Etienne-Louis Artur Fallot, Marseille Medical Journal’da hastaligin patolojisini ve
anatomisini 5 vakadan olugan bir seri olarak yayinlamistir. Hastalig1 rastlantisal olmayan
4 patolojik 6zelligiyle tanimlayarak L anatomie pathologique de la maladie bleue (mavi

hastalik) veya cyanose cardiaque (kardiyak siyanoz) olarak ifade etmistir (28).

Hastalik; ‘Fallot tetralojisi’ olarak ise ilk defa 1924’te Kanadali bir pediatrik
kardiyolog ve patolog olan Maude Elizabeth Seymour Abbot tarafindan adlandirilarak
Fallot’ya atfedilmistir (29).

Kardiyovaskiiler cerrahlar tarafindan basarili bir sekilde tamir edilen ilk dogumsal
kalp hastalig1 FT’dir. Cerrahisinde amag; mortaliteyi en fazla etkileyen iki parametrenin
diizeltilmesi; VSD’nin kapatilmasi ve sag ventrikiil ¢ikim yolu darliginin giderilmesidir.
[lk palyatif cerrahi girisim 1945 yilinda Blalock ve Taussing tarafindan klasik BT-sant
olarak uygulanmis olup, tam diizeltici cerrahisi ise 1954’te Lillehei ve ark. tarafindan ilk

kez yapilmistir (4).

2.3.EPIDEMIiYOLOJIi

Dogumsal kalp hastaliklari; yillar i¢cinde artan bir insidansa sahip olup cografik ve
sosyoekonomik olarak degisik dagilimlar gostermekle birlikte, glintimiizde 1000 canli
dogumda yaklagik 9.1 goriilmektedir. Tiim diinyada her yil 1,35 milyon ¢ocuk, kalp
hastas1 olarak dogmaktadir. Bunlarin %7-10’unu ise FT hastalar1 olusturur. FT ¢ocukluk
caginda en sik goriilen siyanotik dogumsal kalp hastaligi olarak saptanmistir. Erkek ve
kizlardaki siklig1 esittir (30).



2.4 EMBRIYOLOJi

Biiyiiyen embriyonun ihtiyaclarin1 karsilamak icin gelisen ilk sistem olan
kardiyovaskiiler sistem, 2 1.glinde primitif'kalp tiiplindeki genislemelerle baslayip, trunkus
arteriyozus, bulbus kordis, primitif ventrikiil, primitif atriyum ve siniis venozus
olusumuyla devam eder. Trunkus arteriyozus aort ve ana pulmoner arterleri, bulbus kordis
ventrikiil ¢ikis yollarmi ve sag ventrikiilii, primitif ventrikiil sol ventrikiilii, primitif
atriyum sag ve sol atriyumlari olusturur (31).

27-37. glinler arasinda kalp bosluklar1 ikiye ayrilir ve septum meydana gelir.
Atriyumun ¢atisindan endokardiyal yastiga dogru gelisen septum, birlesim Oncesinde
ostium primumu olusturur. Bu septumda fizyolojik apoptoz ile gelisen ikinci delige ostium
sekundum denir. Ostium sekundum fetiiste sag atriyuma gelen kanin sola ge¢mesini
saglar. Sag atriyum biiylimeye devam ederken septum sekundum gelisir ancak ostiumdan
gegen kani engelleyemez. Bu sag-sol atriyum arasindaki delige foramen ovale denir ve
dogum sonrasi kapanir. Atriyumlar ve ventrikiiller arasindaki septumun bir kismi, AV
kanal ve kapakgiklar ile aortopulmoner kanallari olusturan endokardiyal yastiklardir.
Interventrikiiler septum gelisimi sirasinda, muskuler ve membrandz septum arasinda
olusan foramen interventrikiilare 7.haftada kapanir (31). 5.haftada trunkus icindeki
kabartilarin spiral sekilde donerek birlesmesiyle aortopulmoner septum olusur. Bu septum
aort ve pulmoner kanallar1 ayirir. Trunkus ve konus kordis ¢ikintilar1 birlesmek i¢in
birbirlerine dogru biiyiir ve olusan septum, konus kordisi iki parcaya ayirir. Boylelikle sag
ve sol ventrikiiliin ¢ikis yolu meydana gelir.

Fallot tetralojisi hastalarinda embriyolojik neden tam olarak belirlenememistir.
Konotrunkal septumun yanlis boliinmesi ve malrotasyonu sonucunda infundibuler septum
one ve kraniyale dogru gelisir. Boylelikle hastaligi olusturan 4 anatomik bozukluk
meydana gelir. Karsilikli gelemeyen interventrikiiler ve konal septum sonucu genis
malalignment VSD olusur. Konal septum RVOTO’ya neden olur ve aortun
dekstrapozisyonu gelisir, boylece pulmoner arterler hipoplazik kalir (3). VSD sonucunda
sag ventrikiildeki basincin artmasiyla dogum sonras1 donemde sag ventrikiil hipertrofisi

gelisir (32).



2.5.ETiYOLOJIi

Fallot

tetralojisi’nin ~ (OMIM:187500)  etiyolojisi ~ multifaktoriyel — olarak

degerlendirilmekle birlikte, maternal retinoik asit kullaniminin, kontrolsiiz maternal

diyabetin ve fenilketoniirinin hastalikla iligkili oldugu gosterilmistir. Genellikle sporadik

olarak gozlense de ailede tekrarlama olasilig1 %3 olarak saptanmistir. Bazi sendromlarla;

Down (21922.3), DiGeorge (22q11.2 delesyonu) ve Alagille (JAG] mutasyonu olan)

birlikteligi gozlenmistir. En sik (%25) sag arkus aorta anomalisi eslik etmektedir (3).
Sendromik olmayan FT hastalarinda ise NKX2-5, GATA4, ZFPM2, GATA6 gibi

otozomal baskin kalitilan mutasyonlar gdsterilmistir (33).

2.6, ANATOMI VE PATOFIZYOLOJi

Fallot tetralojisi kalpteki 4 anatomik bozuklugun birlikteliginden meydana

gelmektedir.

1. Ventrikiiler septal defekt: en sik aort kapagin altinda, perimembranéz septumda,

genis ve tek saptanir. Miskiiler septuma kadar uzanim go6zlenebilmektedir.

Genellikle mitral ve aort kapaklar saglamdir.

2. Sag ventrikiil ¢cikim yolu darligt: farkli seviyelerde ve derecelerde gozlenebilir.

(0]

(0]
(0]
0]

Infundibuler septumun saga ve 6ne sapmasi (darligin esas sorumlusu),
Infundibuler bdlgedeki kaslarin hipertrofisi (crista supraventricularis),
Hipoplastik pulmoner kapak halkasi,

Bikiispit veya stenotik pulmoner kapak.

Sag ventrikiil ¢ikimi tamamen kapandiginda (pulmoner atrezideki gibi)
pulmoner kan akimi patent duktus arteriyozus (PDA) veya inen/gikan aort

kaynakl1 biiyiik aortapulmoner kolateral arterler (MAPCAs) yolu ile saglanir.

3. Aortanin dekstrapozisyonu: Aorta saga dogru VSD iizerine olacak sekilde yer

degistirir. Boylelikle sistemik dolasima giden kan her iki ventrikiilden gelir.

Hastalarin %25’inde sag aortik ark saptanir. Eger dekstrapozisyon %50’den biiylik

olarak saptanirsa ¢ift ¢ikimli sag ventrikiiliin (DORV) bir formu olarak tanimlanir.



4. Sag ventrikiil hipertrofisi: inferior vena kava yoluyla sag atriyum ve ventrikiile
gelen kan hacmi normaldir. Sistolde sag ventrikiil kasildiginda darlikla
karsilastiginda kan VSD yoluyla sol ventrikiile oradan da aorta gecer. Cikimdaki
darlik nedeniyle sag ventrikiilde hipertrofi gelisir.

Anne karninda sag ve sol ventrikiil basinglart esit olup VSD’den ¢ok az kan akisi
mevcuttur. Postnatal donemde ise, kan daha az direncin oldugu yone dogru aktig1 icin
VSD’den gegen kanin yonii sag ventrikiil ¢ikim yolu darligima (RVOTO) baghdir. Ciddi
darlik oldugu durumda, sistemik dolasima gecen arterlerdeki desatiire kan, siyanoz olarak
hastanin klinigine yansir (26,32).

Yasamin ilk giinlerinde duktus arteriyozus acik oldugu icin aort ile pulmoner arter
arasindaki kan akis1 devam eder, siyanoz belirgin degildir.

Fallot tetralojisi hastalarinda ilave patolojiler sik goriiliir, %40°inda patent foramen
ovale, %?25’inde sag arkus aorta, %5’inde koroner anomaliler ve aortopulmoner

kollateraller, coklu septum defektleri sik gézlenir (29).

2.7.KLINIK

Fallot tetralojisi hastalarinin klinigi, sag ventrikiil ¢ikim darliginin derecesine gore
degismektedir. Genellikle hastalarin ¢cogu yenidogan déneminde siyanoz ile bulgu
verirler. Hafif ve orta dereceli pulmoner darlig1 olanlar ise yasamlariin ileri aylarinda
bulgu verebilirler (1). Yaklagik 1/3’1 siyanozlu dogar, 1/3’i ilk 6 ayda, kalaninda ise ilk
2 yasta siyanoz gelisir (3).

Sol-sag sant1 olan hastalarda sistemik dolasima tam satiire olmus kan ulastig1 i¢in
hastalar asiyanotik olur, bu hastalara ‘Pembe Fallot’ denir. Pulmoner kan akimi artt1g1 i¢in
konjestif kalp yetersizligi bulgular ilerleyen donemde goriilmeye baslar, pulmoner

hipertansiyon gelisir ve sant sagdan sola doner, ciddi siyanoz ortaya ¢ikabilir (32).



Hafif ve orta dereceli RVOTO olan hastalarin rutin muayenelerinde 2-3.interkostal
araliklarda iifiiriim saptanabilir (3). RVOTO kaynakli olan bu iifiiriim, darlik ne kadar ileri
dereceyse o kadar siddetli duyulur. En iyi sol sternal kenar boyunca sistolik ejeksiyon
tflirimii olarak duyulur ve sirta dogru yayilir. Hipoksi ataklar1 sirasinda kaybolur. S1
normal, S2 genellikle pulmoner stenoz nedeniyle tek duyulur. Ciddi RVOTO olan
hastalarda ejeksiyon kligi duyulabilir. Kollateral veya PDA varsa siirekli {ifiiriim
duyulabilir.

Hafif

—

Orta

[ lo—

Sekil 2. Fallot Tetralojisi hastalarinda RVOTO siddetine gore dinleme bulgulari.

S1: 1.kalp sesi, A2: Aort kapagimin kapanma sesi, P2: Pulmoner kapagin kapanma
sesi, EC: ejeksiyon kligi

FT hastalarinin tedavi edilmedikleri donemde ‘Hipoksik spell’, ‘tet spell’ veya
‘hipersiyanotik spell’ olarak adlandirilan, infundibuler kaslarin spazmi nedeniyle
meydana gelen gecici ataklart mevcuttur (3). Heyecanlanma, hipovolemi, ajitasyon,
aglama gibi sempatik aktivasyon bebeklik doneminde baslayan ve 4-5 yaslarinda azalan
bu ataklar1 tetikler. Birkag¢ dakikadan birkag¢ saate kadar degisken siirelerde gozlenebilir.
Sistemik vaskiiler direncin azaldigi dehidratasyon gibi hipovolemik olaylarda veya
pulmoner vaskiiler direncin arttigt  durumlarda, VSD’deki sag-sol santin
belirginlesmesiyle birlikte santral siyanoz artar, ifiirim kaybolur. Tedavi edilmeyen

ataklar hipoksi, senkop, metabolik asidoz ve kardiyak arrest ile sonuglanabilir (1).



Comak parmak, gri sklera, mavi cilt, gingival hipertrofi ve eritrositemi; cerrahi
uygulanmamis hastalarda uzun siireli siyanoz sonucu gelisebilmektedir. Bebeklerde
emerken terleme ve cabuk yorulma, daha biiyiik ¢ocuklarda, oyun sirasinda egzersiz
dispnesi seklinde goriilmektedir, bu ¢ocuklarin kisa siireli oyun sonrasinda yatmalar1 ya
da oturmalar1 gerekmektedir. Karakteristik olarak efor dispnesini rahatlatmak i¢in bu
cocuklarda ¢omelme pozisyonu sik gozlenir. Birkag dakika ¢omeldikten sonra tekrar
oyunlaria donebilirler (26). Saturasyonu %70’in altinda olan hastalarin, artmis oksijen
tiiketimi ve azalmis besin alimi nedeniyle biiylime ve gelismesi etkilenir, boy ve kilo

persentilleri yasitlarindan geri dl¢iiliir, ergenlik yas1 gecikebilmektedir (26).

Sekil 3. Fallot tetralojisi’nde fizik muayene: comak parmak, ¢omelme pozisyonu,

santral siyanoz.

Bu hastalarda persistan hipoksemi nedeniyle polisitemi ve buna sekonder besin
eksikligi nedeniyle rolatif demir eksikligi anemisi gelisebilir. Uzun siireli polisitemi
nedeniyle trombositopeni veya yaygin damar i¢i koagililopati olusabilir. Dis eti

hastaliklar1, hemoptizi gozlenebilir, gebelik komplikasyonlar1 siktir (26).

2.8.TANI

Fallot tetralojisi hastalarinin fizik muayenesinde; mavi-mor cilt, gri sklera, comak
parmak, bilylime gelisme geriligi, emerken terleme, yorulma, huzursuzluk, ¢cok aglama,
mukozalarda mor renk degisiklikleri, hipoksik ataklar saptanabilecegi gibi bazi hastalar

da asemptomatik olabilir. Palpasyon ile sternumun solunda trill alinabilir.



Oskiiltasyonunda pulmoner odakta, sol sternum kenarinda duyulan 3-5/6 siddetinde
sistolik ejeksiyon tifiiriimi vardir, S1 normal, S2 tek duyulur. Nabiz oksimetrisi ile
bakildiginda saturasyonu %80 civarinda saptanir. Laboratuar bulgularinda ise arteryel
oksijen basinci diistikliigii, hemotokrit ve hemoglobin yiiksekligi, platelet diisiikligl ve
baz1 kanama parametrelerinde bozukluk gozlenir.

Elektrokardiyografide (EKG) ise sag ventrikiil hipertrofisi ve sag atrium genislemesi
nedeniyle sag aks (+120 ile +180 arasinda) saptanmaktadir. V1, V2’de dominant R dalgas1
veya pozitif T dalgasi goriilebilir. P dalgasinin ytiksekligi sag atrial hipertrofiyi gosterir.

Sekil 4. Fallot tetralojisi’nde EKG bulgulari: Sag ventrikiil hipertrofisi, sag aks

sapmasit.

Telekardiyografi’de ise kalp normal boyutunda, hipertrofik sag ventrikiil nedeniyle
apikal bolge daha yuvarlak, sola ve yukar1 kalkik, dolayisiyla diafragmin daha iistiinde
gozlenmektedir. Pulmoner konus ¢okiik, akciger damarlanmasi azalmistir. Bu goriinti

‘Coeur en sabot’ (tahta pabug, sabo kalp) olarak ifade edilmektedir.
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Sekil 5. Fallot tetralojisi’nde telekardiyografideki tahta pabuc goriintiisii: apikal

bolge yukar: kalkik, pulmoner konus ¢okiik, pulmoner vaskiilarite azalmis.

Transtorasik ekokardiyografi (EKO) FT tamisinda altin standarttir. Giliniimiizde
konjenital kalp hastalarinin %20-30’u prenatal donemde; 16-24. haftalarda yapilan fetal
EKO ile tan1 alirlar. Yenidogan doneminde iilkemizde tiim bebeklere yapilan Dogumsal
kalp hastalig1 tarama testi’nin bir pargasi olarak 24. ve 48. saatte nabiz oksimetre ile
oksijen saturasyonu diisiikliigii (genellikle SpO2: %80-85) bu hastalarda saptanabilir (34).

2 boyutlu EKO, Doppler ile bakildiginda tani i¢in yeterli olmakla birlikte; aortun
malpozisyon derecesini, RVOTO’nun yeri ve derecesini, pulmoner kapak boyutunu,
pulmoner arterleri, aort arkinin yoniiniin degerlendirilmesinde yardimci olur. PDA ile
pulmoner kan akiminin miktar1 belirlenebilir. Aortun VSD’nin hemen {istiinde oldugu ve
septumu ata biner gibi ortaladigi goriiliir (3).

Diizeltici cerrahi 6ncesi EKO ile degerlendirilmesi gereken en 6nemli yapilardan biri
de koroner arterlerdir. FT hastalarinda %4-6 siklikla koroner arter anomalisi gozlenmekte

oldugu ve bunlarin %72’sinin sag ventrikiil ¢ikim yolunu ¢aprazladig bildirilmistir (35).
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Sekil 6. Fallot tetralojisi’nde parasternal uzun eksen EKO goriintiisii.

Ao: ata binen aort, LV: sol ventrikiil, RV: sag ventrikiil, LA: sol atriyum

Pulmoner atrezisi olan FT hastalarinda bu tanm1 yontemlerine ek olarak kardiyak
kataterizasyon; pulmoner arter anatomisinin ve MAPCA’larin belirlenmesi i¢in gereklidir

(26,36).

2.9.TEDAVIi

Hastaligin klinigi gibi tedavisi de RVOTO’nun ciddiyetine baglidir. Bazi hastalar
yenidogan doneminde medikal ve cerrahi tedavi ihtiyaci duyarken, digerleri daha ileri
yaslara kadar tedavisiz izlenebilir. Tedavideki asil amag, pulmoner kan akimini arttirip

ciddi hipoksinin yaratacagi komplikasyonlar1 6nlemektir.

2.9.1. Medikal Tedavi

Cerrahi girisim yapilana kadar pulmoner kan akiminin devamliligini saglamak
amactyla duktus arteriyozusu acik tutmak gereklidir. Bunun i¢in saturasyonu %70’in
altinda olan yenidoganlara, duktal diiz kasa spesifik ve etkin bir gevsetici olan
prostaglandin E1 (PGE1 0.01-0.2 mcg/kg/dk) kullanilir (3).

Digoksin infundibuler stenozu arttirdig: i¢in, ditiretikler sivi kaybi nedeniyle ve

vazodilatatorler de sistemik direnci diisiirdiikleri i¢in kontraendikedir (3).
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Hipoksik ataklar1 onlemek amaciyla cerrahiye kadar propranolol kullanimi
Onerilmektedir, yapilan ¢alismalarda hastalarin %80-89’unda 2-4 mg/kg/giin propranolol
kullaniminin 2-3 ay boyunca ataklar1 dnledigi gosterilmistir (37).

Hipoksik ataklarda; ¢comelme veya diz-dirsek pozisyonu ile sistemik basincin
arttirilmas1 ve oksijen destegi verilmesi temel prensiptir. Intravendz sivi tedavisi 10-20
cc/kg wverilir. Sistemik vendz doniisiin arttirilmast amaciyla morfin (0,2 mg/kg
subkutan/iv/im) verilir. Ketamin 0,25-1 mg/kg iv veya 5 mg/kg im kullanilabilir. Hastanin
metabolik asidozu 1 mg/kg iv NaHCO; ile diizeltilir. Propranolol sag ventrikiil ¢ikis
yolundaki darlig1 azalttig1 i¢in atak sirasinda 0,01-0,1 mg/kg iv olarak kullanilabilir. Kalp
yetmezligi gelismis FT hastalarinda furosemid veya digoksin kullanilabilir. Operasyona
kadar FT hastalarina bakteriyel endokardit profilaksisi verilmelidir, prostetik kapak

materyali varsa Omiir boyu devam edilmelidir (3,26).

2.9.2. Cerrahi Tedavi

FT hastalarinda temel tedavi tam diizeltici cerrahidir. Amag sag ventrikiil ¢ikim
yolu darligini gidermek, sistemik ve pulmoner dolasimi ayirmak amaciyla VSD’yi
kapatmak ve kalp yetmezligini Onlemektir. Hipokseminin giderilmesiyle norolojik
gelisimin daha iyi olmasi beklenmektedir. Tam diizeltici cerrahide; atriyotomi veya
ventrikiilotomi yoluyla sag ventrikiiliin 6n duvarina ulasilip tikayici kas lifleri kesilir,
gerekli olan durumlarda ise pulmoner anulus kesilerek transaniiler yama (transannuler
patch, TAP) ile genisletilir, VSD kapatilir, pulmoner kapakta darlik varsa valvotomi
yapilir. Eger pulmoner kapak acikligi ¢cok darsa veya kapak asirt kalinsa valvektomi
yapilir, TAP ile kanin sag ventrikiilden ana pulmoner artere gegisi saglanir. Glinlimiizde
transatriyal ve transatriyal-transpulmoner yaklasim ile pulmoner kapagi korumak ve
ventrikiilotomiden kag¢inmak amaciyla tiim hastalarda tercih edilmeye baslanmistir
(1,4,26).

Cerrahi zamanlamasi tartismalidir. Ciddi siyanozu olan semptomatik hastalarda
giiniimiizde yenidogan doneminde bile yapilabilen bu girisim, hipoksik hecmeleri
olmayan hastalarda elektif olarak 4-6. aylarinda yapilabilmektedir. Erken tam diizeltici

cerrahinin, daha onceki yillarda asamali olarak yapilan palyatif sant ameliyatlarina gore
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avantajlarinin iyi bir biliyime gelismenin yakalanmasi ve pulmoner arter dallarmin
gelisiminin anatomik olarak daha diizgiin olmasidir. Noronlarin hipoksiye maruz kaldigi
stire az oldugunda, kardiyovaskiiler ve beyin fonksiyonlarinin daha iyi olacagi
distiniilmektedir (4). Asamali cerrahi yaklagiminin bir diger dezavantaji ise, uzun siiren
hipokseminin kardiyomyositik dejenerasyona ve intersitisyel fibrozise yol agmasi sonucu
kardiyak disfonksiyon ve ventrikiiler aritmilerin sik gozlenmesidir (36). Diger tarafta, 3
ayin altinda tam diizeltici cerrahi yapilmasinin erken tekrar girisim olasiligini, mekanik
ventilasyon ve inotrop ihtiyacimi arttirdigi ve yogun bakim yatis siiresini uzattigi
saptanmistir (38). Gelismis merkezlerde 3 ayliktan sonra yapilan tam diizeltici
cerrahilerde basar1 oran1 %90’1n {istiinde saptanmistir (3).

FT cerrahisi ya da daha genel olarak ifade edilebilecegi iizere ilk konjenital kalp
cerrahisi, 1946 yilinda Helen Taussing, Alfred Blalock ve Vivien Thomas tarafindan
sistemik (subklaviyen arter) dolasim ve pulmoner arter arasinda (Blalock-Taussing santi,
BT sant) sant yapilarak baslanmistir (39).

1950 yilima kadar bircok merkezde pulmoner kan akimmin az oldugu diger
siyanotik hastalara da BT sant uygulanmistir. Daha sonralar farkli sistemik ve pulmoner
santlar gelistirilmistir:

Potts sant1 inen aorta ve sol pulmoner arter arasinda yapilmis, tam diizeltici cerrahi
stirasindaki onariminin zor olmasi nedeniyle vazgecilmistir.

Waterson sant1 1962°’de tanimlanmis, ¢ikan aort ve pulmoner arter anastomozu
yapilmistir.

Cooley sant1 ¢ikan aort ve sag pulmoner arter arasindaki intraperikardiyal
anastomozdur.

Modifiye BT-santta ise subklaviyen arter ve ayni tarafli pulmoner arter arasinda
sentetik graft (Gore-Tex baglant1 tiipli) kullanilmaya baslanmistir, glinlimiizde en ¢ok

tercih edilen palyatif sant operasyonudur (1).
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------ PKlasik BT sant

Modifiye BT sant 4- R [

FALLOT TETRALOJISI'NDE PALYATIF TEDAVi:
BLALOCK TAUSSIG (BT) SANTLAR

Sekil 7. Fallot tetralojisi’nde pulmoner kan akimimi arttiran palyatif
girisimler. Ao. ata binen aort, LV: sol ventrikiil, RV: sag ventrikiil, LA: sol atriyum, RA:

sag atriyum, PA: pulmoner arter

Pulmoner arterlerin toplam c¢aplarinin diyafram diizeyindeki inen aortaya oranina
Mc-Goon orani denir. Bu oran 1,2°den kiigiikse pulmoner arterler yeterince gelismemistir
ve hasta sant palyasyon cerrahisinden fayda goriir. Eger bu oran 2’den biiyiikse tam
diizeltici cerrahi yapilmalidir. BT-sant semptomatik olarak hastalar rahatlatir, siyanotik
ataklar1 azaltir. Ancak ¢ocuk biiyiidilkce pulmoner akim ihtiyaci artar ve sant yetersiz
kalir.

1970’lerden itibaren yenidogan ve bebeklik doneminde tam diizeltici cerrahi; derin
hipotermik dolasim aresti ve diisiik akimli hipotermik kardiyopulmoner bypass ile
giivenle yapilmaya baglanmistir. Giliniimiizde halen asemptomatik bir yenidogan icin
asamal1 cerrahi veya tam diizeltici cerrahinin uygulanma tercihi tartigmalidir. BT-sant
endikasyonlari olarak ciddi hipoplastik pulmoner arterler ve major konjenital anomalilerin
eslik ettigi, operasyonu tolere edemeyecek hastalar sayilabilir. Palyatif cerrahi girigsimler
ile yaklasik 1 yil kadar zaman kazandirir, pulmoner kapak ve pulmoner arter dallarinin
gelisimi  beklenir ve boylelikle TAP kullanimindan kaginilmis olunur (1,4,26).
Yenidoganlarda, RVOT’aya veya duktus arteriyozusa stent yerlestirmek, gerekli

endikasyonlarda, transkateter olarak uygulanmaktadir (3).
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2.10. KOMPLIKASYONLAR

Tam diizeltilmis FT hastalar1 genellikle ilk haftada taburcu olur. Az bir kisminda 72
saat i¢cinde diizelen diisiik kardiyak output sendromu goriilmektedir. Ameliyat sirasindaki
myokard hasarina bagl sag ventrikiilde restriktif patern gozlenir (36).

Giliniimiizde daha kiigiik transaniiler yama kullanilmasiyla birlikte, pulmoner kapakta
hafif darlik ve yetersizlik, ameliyat sonrasi donemde gozlenebilmektedir. Daha ciddi ve
uzun siireli yetmezligi olan hastalarda, artan voliim yiikii nedeniyle sag ventrikiil
dilatasyonu gelisebilir ve trikiispit kapak halkasinin geniglemesiyle regiirjitasyon gozlenir.
Sag ventrikiil dilatasyonuna bagl gelisebilecek komplikasyonlar arasinda egzersiz
intoleransi, aritmiler ve sag ventrikiil disfonksiyonu sayilabilir (4). Kardiyak yeniden
yapilanma sonucu meydana gelen sag ventrikiil yetmezligi, eriskin yaslardaki opere FT
hastalarinda  dikkatlice takip edilmelidir, EKO veya MR anjiyografi ile
degerlendirilmelidir. Endike durumlarda ise pulmoner kapak replasmani yapilir. Erigkin
hastalarda ise aort dilatasyonu ve aort kapak yetersizligi gelisebilir.

Cerrahi sonrast donemde ileti kusurlari sik goriiliir. VSD’ye olan yakinligi nedeniyle
His demeti ve AV nod etkilenebilir. EKG’de sag dal blogu ve QRS uzamasi (>180ms)
siklikla gozlenir. Cogu cocukta erken ventrikiiler atimlar gozlenmektedir. Opere FT
hastalariin yaklasik %10’u 6liimciil aritmiler agisindan risk altindadir. Uzun siireli EKG-
Holter monitorizasyonu yapilmalidir (26).

Hastalarda operasyon sonrasi anlamli rezidiiel sag ventrikiill ¢ikim yolu darlig
kalmigsa, rezidi VSD veya pulmoner yetersizlik ciddiyse, tekrar bir cerrahi veya

transkatater girisim ile kapak replasmani agisindan degerlendirilmelidir (3).
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2.11. PROGNOZ

Tedavi edilmeyen hastalarin %40’ min ilk 3 yil i¢inde, %70’inin 10 yasina kadar,
%95’inin ise 40 yasina kadar kaybedildigi bildirilmistir (2). Oliim nedenleri en sik
hipoksik spell (%62), serebrovaskiiler olaylar (%17) ve beyin abseleri (%]13) olarak
belirtilmistir (1).

Opere FT hastalarinda 30 yillik sagkalim %90’lara yiikselmistir, yetiskin FT
hastalarinin sayis1 giderek artmaktadir. 10, 20, 25 yillik sagkalim sirasiyla %94,8, %92,8
ve %92,8 saptanmistir; ancak operasyondan 25 yil sonrasindaki mortalite, rezidiiel
anatomik problemler nedeniyle tekrar artmaktadir (40,41).

Perioperatif donemdeki mortiliteyi en ¢ok etkileyen faktorler; eslik eden kardiyak
anomaliler, genetik sendromlar ve prematiirite olarak saptanmistir. Uzun dénemde
mortaliteyi en ¢ok etkileyenler ise rezidiiel RVOTO ve pulmoner regiirjitasyonun
derecesidir. TAP yapilan hastalarda tekrar girisim oran1 daha yiiksek bulunmus olup sag
ventrikiil dilatasyonu olan hastalar da, ventrikiiler aritmiler ve ani kardiyak 6liim agisindan
daha riskli saptanmustir (4).

Tam diizeltici veya palyatif cerrahi yapilan siyanotik kalp hastalarinda bebeklik
donemi sonrasit ndrokognitif gerilik ve ndrogelisimsel problemler sik gozlenmektedir.
Bunlar pre-operatif, peri-operatif ve post-operatif nedenlerle olabilir. Okul ¢agindaki
kompleks konjenital kalp hastalariin %50’sinde dil, konusma, motor beceri ve dikkat
alanlarinda yetersiz gelisim saptanmistir (9). Uzun siiren kronik beyin iskemisi;
tromboembolik olaylarla beyin hasarina yol agmaktadir. Norogelisimsel gerilik 6zellikle
hipoplastik sol kalp hastalarinda daha belirgin olarak, FT, VSD ve biiyilik arter
transpozisyonu hastalarinda ise benzer saptanmistir. Hastalarin takibinde norogelisimsel
testlerin kullanilmasi, ¢ocuk gelisimi uzmani ve ¢ocuk noroloji uzmani tarafindan erken

ve diizenli degerlendirilmeleri, terapilere erken baslanmasini saglayacaktir (7,42—44).
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2.12. NOROGELISIMSEL DEGERLENDIRME

Siyanotik kalp hastaligi olan ¢ocuklarda gelisim geriligi ve bilissel yetersizlik gibi
norokognitif problemlerin daha fazla oldugu bilinmektedir ve bu cocuklarin
ulasabilecekleri akademik basarilari, is olanaklarin1 ve yasam kalitelerini olumsuz
etkilemektedir(7). FT tanili hastalarin operasyon sonras1 uzun dénem takiplerinde, normal
yasitlarina gore motor gelisim ve zeka testlerinde daha az basarili olduklar1 bir¢ok
calismada saptanmistir (45).

Biligsel sorunlarin nedenleri arasinda; anemi, hipoksemi, asidoz, tromboembolik
olaylar, operasyon sirasindaki hipotermi, kardiyopulmoner by-pass siiresi, aortik kros
klemp stiresi gibi kontrol edilebilen ve edilemeyen faktorler vardir. Bunlarin, herhangi
birinin noérogelisimsel sonuglarin  hepsini karsilamadigi ve sekellerin genellikle
mutlifaktoriyel oldugu 6ne stirtilmiistiir (45).

FT hastalarina eslik eden genetik sendromlar, bilinen noérolojik hastaliklar,
prematiirite, yenidogan doneminde hastane yatislari, tekrarlayan ameliyat ihtiyaci,
cocuklarin hem motor hem de biligsel gelisimlerini daha da olumsuz etkilemektedir (7,45).
Amerikan Kalp Akademisi ve Amerikan Pediatri Akademisi’nin ortak bildirgesinde,
siyanotik hastalik nedeniyle takip edilen cocuklarmm 9., 18., 30. ve 48. aylardaki
kontrollerinde yaslarina uygun olan norogelisimsel tarama testlerinin yapilmasi
onerilmistir (7). Cocuklarin erken tan1 almasi ve tedavinin erken donemde baslanmasi,

uzun donemde ortaya ¢ikabilecek engellilik durumunu 6nlemek i¢in gerekli ve dnemlidir.

2.12.1. NOROMOTOR GELIiSiM DEGERLENDIRME

2.12.1.a. Kaba Motor Fonksiyon Olciitii-88 (KMFO-88)

Kaba motor fonksiyon 6l¢iitii; Russell ve ark tarafindan 1989 yilinda olusturulmus,
ilk revizyonu 1990 yilinda 88 madde ile yayinlanmig, normal motor gelisim becerilerini
gozlemlemek amaciyla uygulanan, standardizasyonu yapilmis bir testtir. Sirtiisti,
yiizlistli, emekleme, oturma, diziistli, ayakta durma, yiiriime ve merdiven kullanimini
iceren kategorileri mevcuttur, bagarma derecesine gore 3 puana kadar artan puanlar

verilmektedir. Toplam puan yiizde olarak hesaplanir (46).
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2.12.1.b. Pediyatrik Fonksiyonel Bagimsizlik Testi (WeeFIM)

Dogumsal veya edinsel nedenlerle gelisim geriligi olan ¢ocuklarin giinliik yasamdaki
fonksiyonel bagimsizliklarinin degerlendirildigi, standardizasyonu yapilmis bir testtir. 7
puan iizerinden degerlendirilmekte olan hastalar i¢in 3 major alan1 ‘kisisel bakim,
hareketlilik, biligsel alan’ olmak iizere 18 alan1 bulunmaktadir ve 6 yasin altindaki hastalar

igin gelistirilmis yas normlari vardir (47).

2.12.2. KOGNITIiF DEGERLENDIRME

2.12.2.a. Denver Il Gelisimsel Tarama Envanteri

Ik kez 1967°de Frankenburg ve Dodds tarafindan olusturulmus olup 1 ay-6 yas
arasindaki c¢ocuklara uygulanan bir tarama testidir (48). Tiirk toplumuna gore Ankara
standardizasyonu Prof.Dr.Kalbiye Yalaz ve Prof.Dr.Shirley Epir (Hacettepe Universitesi)
tarafindan 1980 yilinda yapilmistir (49). 1990 yilinda ise tekrar diizenlenerek ‘Denver II’
adiyla kullanima sunulmus, yeni puanlama sistemiyle birlikte dil alanina yeni maddeler
eklenmistir. Tiirk ¢ocuklari i¢in standardize edilmis ilk ve tek gelisimsel tarama testidir.

Testin 4 alt boliimii vardir ve 134 maddeden olusmaktadir. Ozel egitim almis
uzmanlar tarafindan uygulanan bu testin amaglari; ¢cocuklarin gelisimsel basamaklarini
Olemek, riskli bebekleri izlemek, geri olan gelisimsel alanlar1 erken saptamaktir, zeka testi
degildir. Zamanindan erken dogmus ¢ocuklarda, diizeltilmis yas hesaplamak gereklidir
(50).

Degerlendirilen gelisim alanlart:
Kisisel-sosyal: yasina gore kendi ihtiyaclarini karsilayabilme ve kisiler arasi iletisim
becerilerini Olger,
ince motor: el goz koordinasyonunu ve sorunlari ¢ozme gibi becerileri lger,
Dil: isitme, anlama ve kelime kullanma becerilerini dlger,
Kaba motor: biiyiik kas gruplarini kullanabilme yetenegini dlger.

Testin degerlendirilmesinde, hi¢ gecikme maddesi yok veya en fazla 1 adet varsa
normal olarak yorumlanir. 2 veya daha fazla maddede gecikme saptandiysa, siipheli veya
anormal gelisim olarak yorumlanir ve global gelisim geriligi acisindan ileri degerlendirme

yapilmasi gerekmektedir (48).
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2.12.2.b. WISC-R (Wechsler Intelligence Scale For Children-Revised)

Wechsler Cocuklar igin Zeka Olgegi-Gelistirilmis Formu (WCZO-R) olarak
Tiirkce’ye cevrilen ve Tiirk ¢ocuklarina gore uyarlanan bir zeka testidir. Gegerliligi ve
giivenirliligi ¢cok yiiksek oldugu i¢in tercih edilir. Amerikali bir psikolog olan Dr. David
Wechsler tarafindan 1939 yilinda gelistirilmistir (51). 1974 yilinda gézden gegirilmis olup
Tiirk ¢cocuklarina gore diizenlemesi Prof.Dr.Isik Savasir ve Prof.Dr.Nail Sahin tarafindan
1995°te yapilmistir (52,53). 6-16 yas arasindaki ¢ocuklara yoneliktir.

WISC-R’da 3 boliim vardir: Sozel zeka, performans zeka ve toplam zeka. Bu test
sOzel ve performans becerilerinden olusan ve her bdliimde 5 ana 1 alt test olmak iizere
toplam 12 testten olusmaktadir. Ozel egitim almis uzmanlar tarafindan uygulanabilen bir
testtir. Cocugun kendi yasitlari igerisinde ne konumda oldugunu gorebilmek ve zamanla

karsilagtirma yapabilmek testin avantajlarindandir (54).

Sozel zeka sorulari:

1-Genel bilgi: Cocugun dogal ¢evre, okul ve kiiltiirel ortamiyla ilgilidir,
2-Benzerlikler: iki olgu veya nesne arasindaki iliskiyi ifade edebilmesi ile ilgilidir,
3-Artimetik: zaman sinirlamasi olan bu alt testte dikkati probleme yonlendirebilme
Olciiliir,

4-Sozciik dagarcigi: ifade becerisi ve bilinen kelime sayis1 olgiiliir,

5-Yargilama: mantiksal ve duygusal gelisimi gosterir,

6-Say:1 dizisi: isitsel uyaranlari hatirlayabilmeyi gosterir.

Performans zekéa sorulari:

1-Resim tamamlama: gorsel uyaranlara dikkati yogunlastirabilmesi ile ilgilidir,
2-Resim diizenleme: neden-sonug iliskisi kurabilme ile iliskilidir,

3-Kiiplerle desen: pargalardan biitiinii tahmin etme yetenegini Olcer,

4-Parga birlestirme: parca-biitiin iliskisi kurabilme yetenegini dlger,

5-Sifre: gorsel hafiza, konsantrasyon, ¢alisma hiz1 6l¢iiliir,

6-Labirentler: el-goz koordinasyonu ile iliskilidir (54).
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Testin sonucuna gore;
130-160: iistiin zeka
111-129: parlak zeka
90-110: normal zeka
76-89: alt sinir zeka
45-75: egitilebilir zihinsel engelli
25-44: ogretilebilir zihinsel engelli
0-24 puan: zihinsel engelli olarak degerlendirilir (55).

2.12.3. Norogelisimsel Bozukluklar

Norogelisimsel bozukluklar gelisimin erken doneminde, genellikle okul dncesi
donemde baslayan ve glinliik hayatta gerekli olan bazi islevlerde aksama ile ortaya

¢ikan, siklikla birbirine eslik eden yetersizliklerdir (56).

2.12.3.a. Entelektiiel Yetiyitimi
Anliksal yetiyitimi (anliksal gelisim bozuklugu) kavramsal, toplumsal ve
uygulamali alanlarda eksikliklerin gozlendigi hem klinik hem de uygun zeka testleri
ile tanis1 konan bir bozukluktur. Tiim toplumda goriilme siklig1 %1°dir. DSM-4’teki
zeka geriligi terimi i¢in DSM-5’te anliksal yetiyitimi ifadesi kullanilmaktadir.
Global gelisim geriligi tanisi ise; 5 yas altindaki ¢ocuklar i¢in anliksal iglevin en
az 2 alaninda yasitlarina gore gerilik saptandiginda konur, bir siire sonra tekrar

degerlendirmek gereklidir (56).

2.12.3.b. Ozgiil Ogrenme Bozuklugu

Anliksal yetersizliklere bagli olmadan gelisebilmektedir, iistiin yetenekli
bireylerde de gozlenebilir. Yayginligi %5-15tir. Entelektiiel yetiyitimi olmayan, 1Q
degeri 70 ve iizeri olan bireylerde degerlendirilmelidir. Okul basaris1 ile
belirlenebilir. Genellikle ilkokul yillarinda goriilmeye baslar.

Okuma bozuklugu: Disleksi, sozciiklerin harfleri, okuma hizi, okudugunu anlama

ile iligkili problemlerin oldugu 6grenme bozuklugudur.
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Yazili anlatim bozuklugu: Disgrafi, yazili anlatimin diizeni, dilbilgisi kurallarmin
kullanim, sozciiklerin dogru yazima ile ilgili bozukluklarin oldugu alt tiptir.

Matematik bozuklugu: Diskalkuli, akil yiirlitme, sayilar, aritmetik bilgilerin

.....

2.12.3.c. Dikkat Eksikligi ve Hiperaktivite Bozuklugu

Dikkat eksikligi; fikir ugusmalari, bagslanilan isi bitirememe, odaklanmay1
siirdirememeyle seyreden ve islevselligi bozan bir durumdur. Hiperaktivite ise
uygunsuz asirt hareketlilik olarak gozlemlenmektedir. Genellikle ¢ocukluk

déneminde baslar, cogu toplumda %S5 olarak goriildiigii belirtilmektedir (56).

2.12.3.d. lletisim Bozukluklar:

Dil, konusma ve iletisimdeki sorunlarin yer aldig1 bozukluklardir.

Dil bozuklugu; sozciik dagarcigi ve ciimle yapisinin yasa uygun olmamasidir. 4
yasindan sonra yapilan degerlendirmeler gelisimsel farklarin daha az olmasi
nedeniyle daha giivenlidir.

Konusma sesi bozuklugu (artikiilasyon problemleri) anlasilabilirligi zorlastiran
veya engelleyen, seslerin ¢ikartilmasindaki giigliiklerdir. En sik yanlis sdylenenler
‘gec sekiz’ olarak adlandirilan ‘l,r,s,z,t,¢,s,j” dir.

Kekemelik ise, ses uzatmalari, hece tekrarlari, ¢ikartamama veya duraklamalarla
seyreder. %90’1 6 yasindan once baslamaktadir. Toplumsal ileti bozukluklari, sozel
veya sozel olmayan iletisimin kullanimindaki giigliiklerdir. Dil bozuklugu ile
birliktelik gosterir. 4 yasindan once tant konmaz, dil ve konusma alanindaki

yeterlilik nemlidir (56).

2.12.3.e. Motor Bozukluklar

Gelisimsel koordinasyon bozukluklari; kronolojik yasa gore beklenilen becerilerin
yetersizligi ile gozlenmektedir. Sakarlik, ¢atal-bigak kullaniminda zorlanma, bisiklet
stirememe, makas kullanamama gibi ince motor becerilerde ortaya cikabilir.
Oturma, emekleme, yiiriime gibi motor becerilerin gecikmesi ile erken ¢ocukluk

donemindeki ilk bulgular1 olabilir. Entelektiiel yetiyitimi veya hareketlerini
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etkileyen ndrolojik hastaliklar1 olmayan hastalar degerlendirilmelidir. Tan1 i¢in 5
yasin1  beklemek gereklidir, toplumda yasa gore varyasyonlar ¢ok sik
gozlenmektedir. Erkeklerde daha sik 2-7:1 ve genel toplumda 5-11 yas sikliginda
%S5-8 gozlenmektedir. Tik bozukluklari ise, ani yineleyici hareketler veya seslerdir.

Ortalama 4-6 yaslarinda baslar, ergenlik doneminde azalir (56).

2.12.3.f.  Otizm Spektrum Bozukluklar:

Toplumsal s6zel olmayan iletisimdeki eksikliklerin goriildiigii, gdz temasini veya
jestlerin kullanilmadigy, iligkileri anlamada eksikliklerin oldugu, stereotipik ve
yineleyici hareketlerin gozlendigi bir spektrumdur. Tan1 2 yasindan sonra konur.

Cogu zaman anliksal yetersizlik ve konusma bozukluklari ile birliktelik gosterir

(56).

2.12.4. Duyu Biitiinleme

Viicudun i¢inden ve disindan gelen uyarilarin algilanmasi, organizasyonu ve
yorumlanmasini saglayan siirece duyu biitiinleme denir. ilk calismalarini bir
ergoterapist olan Dr.Jean Ayres yapip cocuklarin bulunduklar1 adaptif yaniti ve
regiilasyon becerisiyle aldkali oldugunu diistinmiistiir (57). Duyu biitiinleme
bozuklugu; otizm spektrum bozukluklari, DEHB, 6grenme giicliigii, global gelisim
geriligi gibi norogelisim bozukluklariyla birliktelik gostermektedir. Bu durum,
cocuklarin sosyallesmek, mekan degistirmek, yemek yemek gibi giinlik yasam
aktivitelerini etkilemektedir (58).

Viicudumuzdaki duyu sistemleri; isitme, gérme, tad, koku, taktil, vestibiiler ve
proprioseptif duyular olmak {iizere birbirleriyle etkilesim icinde olan sistemlerdir,
herhangi biri daha az veya daha fazla uyarilirsa giinliik yagamsal islevlerini yiirtitmek
zorlagsmaktadir (59). Duyu biitiinleme terapilerinde; salincak, su yatagi, kinetik kum,
oyun hamurlari, tras kopiigii, denge tahtalari, agirlikli battaniye gibi malzemeler

kullanilarak eksik olan duyusal girdilerin tamamlanmas1 amaglanmaktadir (60).
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. Olgularin Se¢cimi

Calisma grubumuz Ocak 2011-Ocak 2023 tarihleri arasinda FT tanisi ile tam diizeltici
cerrahi yapilmis, Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi, Cocuk
Kardiyoloji Bilim dali tarafindan ve Mehmet Akif Ersoy Gogiis Kalp ve Damar Cerrahisi
Egitim Arastirma Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Boliimii tarafindan diizenli olarak takip
edilen hastalardan olusmaktadir. Calismaya alinma kriterlerine uygun toplamda 70
hastaya ulagilmig olup, 32’si farkli nedenlerle katilmak istememistir, ¢aligmamiz 38 FT
tanil1 hasta ile tamamlanmustir.
Calismaya dahil edilenler;

1) Tam diizeltici cerrahi 6ncesi kardiyak girisim yapilmamis FT tanili hastalar

2) Tanmimlanmis genetik sendromu veya ek anomalisi olmayan

3) 3-18 yas arasindaki

4) Term dogan ve yenidogan yogun bakim iinitesinde yatmamis hastalar.
Calisma dis1 birakilanlar ise;

1) Down veya DiGeorge sendromu tanisi

2) Fallot tetralojisi ve pulmoner atrezi

3) Fallot pentalojisi

4) Tletisim problemine sebep olacak dudak damak yarig1 gibi orta hat defektleri

5) Atriyoventrikiiler septal defekt

6) Preterm dogan ve YDYBU’nde yatan hastalar

7) 3 yasindan kiiclik ve 18 yasindan biiylik FT hastalar1

8) Opere olmamis pembe Fallot hastalar1

9) Tiirk¢e konusamayan veya sonradan 6grenmis yabanci uyruklu hastalar

10) Tam diizeltici cerrahi 6ncesi sant uygulanan hastalar
Calisma o6ncesi, Istanbul Universitesi-Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu’ndan 06.04.2023 tarih ve 660552 sayili onay alindi. Caligmaya
dahil edilen her olgu ve ebeveynine detayl bilgi verildi, 9 yas iistii hastalarin kendisi ve

ebeveyninden bilgilendirilmis goniillii onam formu alindi. (EK.1)
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3.2. Klinik Degerlendirme

Hastalarin hepsi poliklinige klinik degerlendirme i¢in ¢agirildi. Cocuk Kardiyoloji
uzmani tarafindan kardiyak muayeneleri yapildi. Nabiz oksimetresi kullanilarak oksijen
saturasyonlar1 6lgiildii. Elektrokardiyografileri ¢ekildi. Ekokardiyografik inceleme; 15
dakikalik dinlenme sonrasi, sol lateral pozisyonda (2-boyutlu, M-mod, Doppler
ekokardiyografi) Philips IE33 cihazi ile X5-1 transtorasik prob kullamlarak yapildi. Biitiin

goriintiiler kaydedildikten sonra sonra analiz edildi.

Cocuk Noroloji uzmani tarafindan ayrintili nérolojik muayeneleri yapildi. Ek
norolojik veya psikiyatrik hastalik bulgusu ag¢isindan detayli anamnezleri alindi.
Noromotor degerlendirilmesi i¢in WeeFIM ve KMFO-88 testleri uygulandi. Bilissel
fonksiyonlar1 degerlendirmek i¢in ise, ayn1 giin, hastalara Cocuk Gelisim Uzmani Aysun
Ayaz Sar tarafindan yaglarina uygun olarak Denver Gelisim Testi veya WISC-R testleri
uyguland1. Veriler toplanarak kaydedildi.

Hem noromotor hem de bilissel testlerin sonucglar1 degerlendirilerek hastalarin
norogelisimsel bozukluklarinin 6n tanilar1 yapildi. Ailelere bilgi verildi, gereklilik halinde
0zel egitim veya tedavi amactyla Cocuk Ergen ve Ruh Sagligi Hastaliklar1 Anabilim

Dali’na yonlendirildi.

3.3. Istatistiksel Degerlendirme

Calismada elde edilen bulgular degerlendirilirken, istatistiksel analizler i¢gin NCSS
(Number Cruncher Statistical System) 2020 Statistical Software (NCSS LLC, Kaysville,
Utah, USA) programi kullanildi. Caligma verileri degerlendirilirken, nicel degiskenler
ortalama, standart sapma, medyan, min ve max degerleriyle, nitel degiskenler frekans ve
yiizde gibi tanimlayici istatistiksel metodlar ile gosterildi. Verilerin normal dagilima
uygunluklarinin degerlendirilmesinde Shapiro Wilks test ve Box Plot grafiklerden

yararlanildi
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Normal dagilim gostermeyen degiskenlerin iki gruba gore degerlendirmelerinde
Mann Whitney U test; li¢ grup ve ilizeri karsilagtirmalarinda Kruskal Wallis test ve

farkliliga neden olan grubun tespitinde Dunn test kullanildi.

Degiskenler arast iligkilerin degerlendirilmesinde Spearman’s korelasyon analizi
kullanildi. Niteliksel verilerin karsilastirilmasinda ise Tani1 tarama testleri, ROC analizi ve
ODDS oranlart hesaplamalar1 yapildi. Multivariate degerlendirmelerde Lojistik
Regresyon analizi uygulandi. Sonuglar % 95’lik giiven araliginda, anlamlilik p<0.05

diizeyinde degerlendirildi.
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4. BULGULAR

Arastirma Mayis 2023-Ekim 2023 tarihleri arasinda Istanbul Universitesi-
Cerrahpasa, Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Hastanesinde %66°s1 (n=25) erkek, %34’i (n=13)
kiz olmak tizere toplam 38 olguyla yapilmistir. Olgularin muayene sirasindaki yaslar1 3

ile 17.5 arasinda degismekte olup; ortalamasi 8,1743,67 yildir.

Tablo 1: Tamimlayici 6zelliklerin dagilimlar:

n (%)
Cinsiyet Erkek 25 (66)
Kiz 13 (34)
Muayene Yasi Ort+SD 8,17+3,67
Medyan (Min-Maks) 8,1 (3-17,5)
Akraba Evliligi Yok 22 (58)
1. Kuzen 14 (37)
2. Kuzen 2(5)
Spell oykiisii yok 14 (37)
var 24 (63)
Propranolol +/- furosemid yok 8(21)
kullanim var 30 (79)
Pulmoner darhk Ciddi 24 (63)
Orta 11(29)
Hafif 3(8)
Iskelet deformitesi Omuz darhg 3(8)
Kifoz 3(8)
Skolyoz 3(8)
Uzun kula¢ boyu 1(8)
EK norolojik problem tethered cord 1(3)
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beyin kanamasi+tECMO 1(3)
pitoz 1(3)
yutma problemi (piitiirlii gidaya | 8(21)
geciste zorluk)
tuvalet egitimi yok 4(10)
Emekleme normal 21(55)
gecikmis 5(13)
yok 12(32)
Sag arkus aorta 8(21)
Hafif pulmoner yetersizlik 25 (66)
Son EKO Orta pulmoner yetersizlik 4 (10)
ileri pulmoner yetersizlik 0
Pulmoner yetersizlik 29 (76)

Arastirmaya katilan olgularin %58’inde (n=22) akraba evliligi yokken, %37 sinin
(n=14) 1. kuzen, %5’inin (n=2) 2. kuzen evliligi oldugu goriilmektedir. Olgularin
%63’ linlin (n=24) hipoksik spell yasadigi, %79 unun (n=30) propronalol veya furosemid
kullandig1 goriilmektedir. Pulmoner darlik derecesi dagilimlari incelendiginde olgularin
%63 1iniin (n=24) ciddi, %29’ unun (n=11) orta, %29’unun (n=11) hafif derece oldugu
goriilmektedir.

Olgularin noérolojik muayeneleri yapildiginda, %?26’sinda iskelet deformitesi
saptanmis olup, %8’inin (n=3) omuz yapisinin dar oldugu, %8’inin (n=3) kifotik, %8’inin
(n=3) skolyozunun oldugu, %8’inde ise (n=1) kulag¢ boyunun uzun oldugu goériilmektedir.
Gergin bant sendromu (tethered cord) olan 1 hasta, operasyon komplikasyonu olarak
ECMO ihtiyac1 olup beyin kanamasi geciren 1 hasta saptanmistir. Olgularin %21°1 (n=8)
ek gidaya baglarken piitiirlii gidalar1 yutmada zorluk yasamislardir. %10°u (n=4) ise
yasitlarinin aksine halen tuvalet egitimini tamamlamamis olan hastalardir. Olgularin
%55’1 (n=21) zamaninda emeklemis, %13’i (n=5) gecikmis, %32’si (n=12) ise hi¢

emeklemeden yiirtimiistiir.
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Yapilan son EKO incelemelerinde ise, olgularin %21’inde (n=8) sag arkus aorta
saptanmig, pulmoner yetersizlik ise %66’sinda hafif %10’unda orta olmak iizere

%76’sinda (n=29) saptanmustir.

Tablo 2: Klinik 6zelliklerin dagilim

Min-Maks Medyan

Operasyon oncesi viicut agirhgi (kg) 5-12 8,5
Operasyon oncesi hemoglobin (g/dL) 12,1-16,1 14,2
Operasyon oncesi oksijen saturasyonu (%) 50-90 80
Operasyon sonrasi oksijen saturasyonu (%) 96-100 99
Operasyon yasi (yil) 0,3-1,9 0,9
Aortik kros klemp siiresi (dk) 49-200 96
Kardiyopulmoner bypass siiresi (dk) 60-269 130
Hipotermi derecesi (°C) 26-35 34
Yogun bakim yatis siiresi (giin) 1,5-60 4

Olgularin operasyon 6ncesi viicut agirliklart 5 ile 12 kg arasinda degismekte olup,
medyan1 8.5’tir. Olgularin operasyon Oncesi hemoglobin degerleri 12.1 ile 16.1 g/dL
arasinda degismekte olup, meydam1 14.2°dir. Olgularin operasyon oncesi oksijen
saturasyon degerleri %50 ile %90 arasinda degismekte olup, medyan1 %80, operasyon
sonrasi oksijen saturasyonlar1 %96 ile %100 arasinda degismekte olup, medyani %99’ dur.
Olgularin opere olduklar1 yaslar 0.3 ile 1.9 yil arasinda degismekte olup, medyani 0.9’dur.

Olgularin aortik kros klemp siireleri 49 ile 200 dakika arasinda degismekte olup,
medyan1 96°dir. Olgularin kardiyopulmoner bypass siireleri 60 ile 269 dakika arasinda
degismekte olup, medyani 130 dk’dir. Olgularin hipotermi derecesi 26 ile 35°C arasinda
degismekte olup, medyan1 34’tiir. Olgularin yogun bakim iinitesinde yatis siiresi 1.5 ile

60 giin arasinda degismekte olup, medyani 4 giin’diir.
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Tablo 3: Zeka ve gelisim dl¢cek puanlarinin dagilimm

Ort+=SD Medyan (Min-Maks)

KMFQO-88 Puani 99,56+0,92 100 (96,9-100)
WeeFIM Toplam puan 95,42+8,38 99,5 (65-100)
Motor puan 96,22+8,45 100 (67,6-100)

Kognitif puan 93,29+13,66 100 (34,6-100)

Denver (n=13) Toplam puan 93,23+7,45 95 (78-100)
WISC-R (n=25) Toplam puan 81,88+15,12 82 (53-110)
Sozel puan 77,56+£14,62 74 (56-106)

Performans puami 90,92+17,59 91 (67-128)

Tablo 4: Zeka ve gelisim testlerinin sonu¢ dagilim

n (%)
Denver (n=13) Normal 11 (85)
Siipheli 2 (15)
Anormal 0(0)
WISC-R (n=25) Ustiin zeka 0 (0)
Parlak zeka 0(0)
Normal zeka 6 (16)
Alt Sinir Zeka 11(29)

Egitilebilir zihinsel engel 8 (21)

Ogretilebilir zihinsel engel 0 (0)

Zihinsel engel 0(0)
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Olgularin (n=13) Denver 6l¢eginden aldiklar1 toplam puanlar 78 ile 100 arasinda
degismekte olup, ortalamasi 93,23+7,45, medyan1 95°tir. %85°1 normal (n=11), %15’1 ise
stipheli (n=2) bulundu.

Olgularin (n=25) WISC-R 6lgeginden aldiklar1 toplam puanlar 53 ile 110 arasinda
degismekte olup, ortalamasi 81,88+15,12, medyan1 82’dir. Olgularin WISC-R dlgegi
sozel alt boyutundan aldiklar1 puanlar 56 ile 106 arasinda degismekte olup, ortalamasi
77,56+14,62, medyan1 74’°tlir. Olgularin WISC-R 6l¢egi performans alt boyutundan
aldiklar1 puanlar 67 ile 128 arasinda degismekte olup, ortalamasi 90,92+17,59, medyani
91°dir. Olgularin (n=25) WISC-R puanlar1 degerlendirildiginde, %16’sinin (n=6) normal
zeka, %29’unun (n=11) alt sinir zeka, %21’inin (n=8) egitilebilir zihinsel engelli oldugu

goriilmektedir.
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Tablo 5: Norogelisimsel bozukluklarin dagilimlar:

n (%)
Entelektiiel Global gelisim Yok 7 (54)
yetiyitimi geriligi (n=13) Var 6 (46)
(n=38) Anliksal yetiyitimi Yok 6 (24)
(n=25) Var 19(76)
Yok 13 (34)
Var (GGG+AY) 25 (66)
Disleksi 8(32)
Ozgiil 6grenme bozuklugu (n=25) Disgrafi 6 (24)
Diskalkuli 4 (16)
DEHB Dikkat Eksikligi 9(24)
Hiperaktivite 7 (18)
Dil Bozuklugu 26 (68)
Iletisim bozukluklar Konusma Sesi Bozuklugu 9 (24)
(Artikiilasyon)
Kekeleme 2(5)
Sosyal iletisim Bozuklugu 8 (21)
Tik 1(3)
Motor bozukluklar: Gelisimsel Koordinasyon 10 (26)
Bozuklugu
Otizm spektrum bozukluklar: Yok 38
(100)

GGG: Global gelisim geriligi; AY: Anliksal yetiyitimi; DEHB: Dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu

6 yasindan kiiclik olgularin (n=13); %46’sinin (n=6) global gelisim geriligine
sahip oldugu goriilmektedir. 6 yas ve daha biiyiik olgularin (n=25); %76’simin anliksal
yetiyitiminin oldugu goriilmektedir. Tim olgularin (n=38) ise %66’sinda (n=25)
entelektiiel yetiyitimi oldugu goriilmektedir.
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Entelektiiel Yetiyitimi

Sekil 8: Entelektiiel yetiyitimine gore dagilm

Olgularin (n=25) 6zgiil 6grenme bozuklugu dagilimlar incelendiginde, %32’sinin
(n=8) disleksi, %?24’lUniin (n=4) disgrafi, %16’smin (n=4) diskalkuli oldugu
goriilmektedir. Tim olgularin (n=38) dikkat eksikligi ve hiperaktivite dagilimlar
incelendiginde, %24 tiniin (n=9) dikkat eksikligi, %18’inin (n=7) hiperaktivite bozuklugu

oldugu goriilmektedir.

Olgularin iletisim bozukluklar1 oranlarmin dagilimi incelendiginde, %68’inin
(n=26) dil bozuklugu, %24 liniin (n=9) konusma sesi bozuklugu, %5’inin (n=2) kekeleme

problemi, %21’inin (n=8) sosyal iletisim bozuklugu oldugu goriilmektedir.

Olgularin motor bozukluklart oranlarinin dagilimi incelendiginde, %3’tinde (n=1)
tik bozuklugu, %26’sinda (n=10) gelisimsel koordinasyon bozuklugu goriilmektedir.

Olgularin higbirinde otizm spektrum bozukluklar1 saptanmamustir.
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Tablo 6: Operasyon yasi ile entelektiiel yetiyitimi iliskisi

Operasyon Yas Gruplan Op Yasi
<1 yas >1 yas P Ort+SD
Global gelisim Yok 7 (54) 0 0,61+0,17
geriligi Var 6 (46) i 0,68+0,16
Anliksal Yok 4 (44,4) 2(12,5) 0,142 0,94+0,14
yetiyitimi Var 5(55,6) 14 (87,5) 1,16+0,34

Fisher Exact test p>0,05

6 yasin altinda olup degerlendirmeye alinan 13 hastanin hepsinin operasyon
yaslart; en kiictigli 3,5 aylik en biiyligii 10 aylik olmak {izere, 1 yasin altindadir. 1 yas

istiinde opere olan hasta olmadigi i¢in karsilagtirma yapilamamustir.

6 yasin lstlinde olup, operasyon yasi 1’in altinda olanlar ile 1 ve iizeri olanlarin
anliksal yetiyitimi oranlari arasinda anlamli farklilik saptanmamaistir (p>0,05); ancak 1 yas
tizeri opere edilen olgulardaki oran dikkat ¢ekici diizeyde yiiksektir, daha genis serilerde

anlamli olacag1 ongoriilmektedir.
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Tablo 7: Entelektiiel yetiyitimine gore hastalarin operasyon yas ortalamalarimin

karsilastirilmasi
Operasyon yas1 P
n  Ort£Ss Medyan
(Min-Maks)

Global gelisim geriligi Yok 7 0,61=0,17 0,63 (0,29-0,81) 0,566

Var 6 0,68+0,16 0,75 (0,45-0,80)
Anliksal yetiyitimi Yok 6 0,95+0,14 0,90 (0,81-1,20) 0,098

Var 19 1,16+0,34 1,10 (0,56-1,89)
Entelektiiel yetiyitimi Yok 13 0,76+0,23 0,81 (0,29-1,20) 0,032*

Var 25 1,04+£0,37 1,04(0,45-1,89)
Entelektiiel yetiyitimi GGG (-) 7 0,61£0,17 0,63 (0,29-0,81) °0,001**

GGG (+) 6 0,68+0,16 0,75 (0,45-0,80)

AY (-) 6  0,95+0,14 0,90 (0,81-1,20)

AY (+) 19 1,16+0,34 1,10 (0,56-1,89)

sMann Whitney-U Test

**p<0,01 *p<0,05

*Kruskall Wallis test
GGG: Global gelisim geriligi; AY: Anliksal yetiyitimi

Global gelisme geriligi olan ve olmayan olgular, operasyon

istatistiksel olarak anlamli farklilik géstermemektedir (p>0,05).

yaslart agisindan

Anliksal yetiyitimi olan ve olmayan olgularin operasyon yaslari arasinda da

istatistiksel olarak anlaml farklilik gériilmemektedir (p>0,05). Anliksal yetiyitimi olan

olgularda operasyon yaslarmin yiiksekligi dikkat g¢ekmektedir, daha genis serili

caligmalarda anlamli bulunacagi diisiiniilmektedir.
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Entelektiiel yetiyitimi (Global gelisme geriligi ve anliksal yetiyitimi) olan
toplamdaki olgularin operasyon yaslar1 arasinda ise istatistiksel olarak anlamli fark

bulunmus olup (p<0,05); entelektiiel yetiyitimi olanlarda operasyon yasi daha yiiksek

saptanmistir.

2,004

1,50+

Operasyon yasi
g

509

004

T
ok Var

Entelektiiel Yetiyitimi

Sekil 9: Toplam olgulardaki entelektiiel yetiyitimine gore operasyon yaslarinin

dagilimi

Cocuklarin yaglarina gore uygulanan norogelisimsel testlerden elde edilen
entelektiiel yetiyitimi belirteclerine gore, 4 farkli grup operasyon yaslarina gore
degerlendirilmis ve aralarinda istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmistir (p=0,001;
p<0,01). Anlamliligin hangi gruptan kaynaklandiginm belirlemek i¢in yapilan post hoc
Dunn test sonucunda; anliksal yetiyitimi saptanan grubun operasyon yasi, global gelisim
geriligi olan ve olmayan gruptan anlamli diizeyde yiiksek saptanmistir (sirastyla p=0,007;
p=0,001; p<0,01). Anliksal yetiyitimi olmayan olgularin operasyon yaslari da global

gelisim geriligi olmayan olgularin operasyon yaslarindan anlamli diizeyde yiiksektir
(p=0,026; p<0,05).
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Sekil 10: Entelektiiel yetiyitimine gore operasyon yaslarimin dagilimi

Entelektiiel Yetiyitimine Gore Operasyon Yasi icin Cut-off Belirleme

Olgularda entelektiiel yetiyitimine gére operasyon yaslari arasinda istatistiksel
olarak anlamli farklilik saptanmis (p=0.032; p<0.051) ve yetiyitimi olan olgularda
operasyon yasi daha yiiksek bulunmustur (Tablo 7).

Bu anlamliliktan yola g¢ikarak operasyon yasi i¢in cut-off noktas: hesaplandi.
Entelektiiel yetiyitimine gore operasyon yasi i¢in cut-off noktasi saptamada ROC analizi

ve tani tarama testleri kullanilmistir.
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Tablo 8: Operasyon Yasi i¢in Tam Tarama Testleri ve ROC Curve Sonugclar

Diagnostic Scan ROC Curve
95% p
Cut
o Sensitivite  Spesifisite PPV~ NPV  Area Confidence
0
Interval

Operasyon 0,71

>1.0 60,0 84,6 88,2 52,4 0,551-0,877 0,032*
yasli 4

*p<0,05 PPV: Positive Predictive Value, NPV: Negative Predictive Value

Entelektiiel yetiyitimine gore operasyon yasi i¢in cut off noktasi 1 yas ve iizeri
olarak saptanmistir. Operasyon yasi icin kesme degeri igin; duyarlilik %60; 6zgiilliik
%84,6; pozitif kestirim degeri %88,2 ve negatif kestirim degeri %52,4’dir.

Elde edilen ROC egrisinde altta kalan alan %71.4 standart hatas1 %8.3 olarak
saptanmistir.

Entelektiiel yetiyitimi ile operasyon yasmin 1 yas kesme degeri arasinda
istatistiksel olarak anlamli iligki saptanmistir (p=0.009; p<0.01). Operasyon yas1 1 yas ve
tizeri olan olgularda entelektiiel yetiyitimi (Global gelisim geriligi veya Anliksal
yetiyitimi) goriilme riski 8.250 kat fazla saptanmistir. Operasyon yasi i¢in ODDS orani
8.25 (%095 CI: 1.49-45.43)tir.
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Sekil 11: Entelektiiel yetiyitimini saptamada operasyon yasi icin elde edilen ROC

egrisi
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Tablo 9: Entelektiiel yetiyitimine gore degerlendirmeler

Entelektiiel yetiyitimi

p
Yok Var
Ort£SD 79,31+£8,92 77+9,58 0,525
Operasyon dncesi saturasyon  \edyan (Min-
80 (60-90) 80 (50-90)
Maks)
. L. Ort+SD 8,89+1,52 8,4+1,85 0,347
Operasyon oncesi viicut
o Medyan (Min-
agirhg 8,7 (6,2-11) 8,3 (5-12)
Maks)
Ort£SD 13,76+1,15 14,16+1,03 0,280
Operasyon oncesi
) Medyan (Min- 13,7 (12,1- 14,2 (12,3-
Hemoglobin
Maks) 15,9) 16,1)
Ort£SD 87,08+22,54 100,64+29,61 0,218
Aortik kros klemp siiresi Medyan (Min-
88 (49-128) 104 (63-200)
Maks)
Ort£SD 129,69+39,71  137,64+45,82 0,723
KPB Medyan (Min-
130 (60-238) 132 (79-269)
Maks)
Ort=SD 33,62+1,26 32,0+2,36 0,023*
Hipotermi Medyan (Min-
34 (30-35) 32 (26-35)
Maks)
Mann Whitney U test *p<0,05

Operasyon Oncesi oksijen saturasyonu, viicut agirligi ve hemoglobin diizeyleri

entelektiiel yetiyitimi olan ve olmayan hastalarda istatistiksel olarak anlamli farklilik

gostermemektedir (p>0,05).

Aortik kros klemp siiresi ve kardiyo pulmoner bypass siireleri de istatistiksel

olarak anlamli farklilik gostermemektedir (p>0,05).

Hipotermi diizeyleri ise entelektiiel yetiyitimi saptanan olgularda anlamli olarak

diisiik bulunmustur (p<0,05).
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Tablo 10: Aortik kros klemp siiresi ile WISC-R skorlar iliskisi

Aort klemp siiresi (dk)

Anliksal yetiyitimi olmayan Anliksal yetiyitimi olan

(n=6) (n=19)

WISC-R Toplam r 0,429 -0,245
p 0,397 0,312

WISC-R Sozel r -0,029 0,060
p 0,957 0,806

WISC-R r 0,714 -0,354
Performans p 0,111 0,137

r: Spearman’s korelasyon katsayisi

Anliksal Yetiyitimi Olmayan Grupta

WISC-R toplam puanui ile aortik kros klemp siiresi arasinda orta diizeyde bir iliski
saptanmig ancak bu olgu sayist sebebiyle anlamli bulunmamistir (r=0,429;
p>0,05). WISC-R sozel puani ile aortik kros klemp siiresi arasinda hicbir iligki
saptanmamistir (r=-0,029; p>0,05). WISC-R performans ile aortik kros klemp siiresi
arasinda yine iyi dilizeyde bir iliski saptanmis ancak bu olgu sayisi sebebiyle anlamli

bulunmamustir (r=0,714; p>0,05).

Anliksal Yetiyitimi Olan Grupta

WISC-R toplam puani ile aortik kros klemp siiresi arasinda istatistiksel olarak
anlamli iligki saptanmamustir (r=-0,245; p>0,05). WISC-R sozel puan ile aortik kros
klemp siiresi arasinda higbir iliski saptanmamistir (r=0,060; p>0,05). WISC-R performans
ile aortik kros klemp siiresi arasinda ise negatif yonde zayifta olsa bir iliski saptanmis

ancak bu olgu sayis1 sebebiyle anlamli bulunmamastir (r=-0,354; p>0,05).
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Tablo 11: Aortik kros klemp siiresi ile Denver skorlar iliskisi

Aortik kros klemp siiresi (dk)

Denver (n=13) ~c; S gelisim geriligi (1) Global gelisim geriligi ()

(n=6) (n=7)

r 0,250 0,093
Toplam
p 0,633 0,842

r: Spearman’s korelasyon katsayisi

Global Gelisim Geriligi Olan Grupta

Denver II Gelisim Testi toplam puani ile aortik kros klemp siiresi arasinda zayif diizeyde
bir iliski saptanmis ancak bu olgu sayisi sebebiyle anlamli bulunmamistir (r=0,250;

r=0,324; p>0,05).

Global Gelisim Geriligi Olmayan Grupta

Denver toplam puani ile aortik kros klemp siiresi arasinda anlaml iligki saptanmamaistir

(p>0,05).

Entelektiiel Yetiyitimi’ne Etkili Risk Faktorleri i¢in Lojistik Regresyon Analizi

Entelektiiel yetiyitimi ilizerine degiskenlerin etkilerini degerlendirdigimiz sonucglardan
yararlanarak; anlamlilik olan ve p degeri 0,250’nin altinda olan degiskenleri Lojistik
regresyon analizine dahil ederek degerlendirdik. Buna gore risk faktorlerinden hipotermi,
aortik kros klemp siliresi ve operasyon yasint Lojistik regresyon analizi ile

degerlendirmeye tabii tuttuk.

42



Tablo 12: Entelektiiel yetiyitimi iizerine etki eden risk faktorlerinin Lojistik

Regresyon Analizi

95% C.1.for ODDS
B p ODDS Lower Upper
Hipotermi -0,323 0,274 724 0,406 1,291

Aortik kros klemp siiresi 0,024 0,163 1,024 0,990 1,060
Operasyon Yas1 (>1) 2,110 0,015* 5,578 1,021 37,925
*p<0,05

Entelektiiel yetiyitimi {izerine hipotermi, aortik kros klemp siiresi ve operasyon
yasiin etkilerini Enter Lojistik regresyon analizi ile degerlendirdigimizde; modelin
anlamli bulundugu (F=7.444; p<0,01) ve modelin agiklayicilik katsayisinin (% 68,4) iyi
diizeyde oldugu goriildii. Modelde operasyon yasinin 1 yas ve lizerinde olmasinin
entelektiiel yetiyitimi lizerine etkisinin ODDS oran1 5.578 (%95 CI:1.02-37.92) kat fazla
olarak saptanmustir. Operasyon yas1t yetiyitimi TUzerine etkili bagimsiz risk
faktoriidiir.  Hipotermi, univariate degerlendirmelerde anlamli olmasina ragmen

multivarite degerlendirmede anlamli bulunmamaistir (p>0,05).
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S. TARTISMA

Fallot tetralojisi, ¢ocukluk c¢aginda en sik goriilen dogumsal siyanotik kalp
hastaligidir, hastalarda yenidogan doneminde santral siyanoz, emerken terleme,
yorgunluk, oksijen saturasyonunda diisiikliik ve pulmoner odakta duyulan sistolik
ejeksiyon tiflirlimii gibi belirtiler saptanir (1). EKO ile VSD, ata binen aort, RVOTO ve
sag ventrikiil hipertrofisinin gosterilmesi tanisaldir. Tedavisi tam diizeltici cerrahi olup,
hasta cerrahiye uygun oluncaya kadar hipoksik ataklarin 6nlenmesi amaciyla propranolol
tedavisi uygulanmaktadir. Son yillarda erken diizeltici cerrahi yapilmasinin daha uygun
oldugu; néronlarin hipoksiye maruz kaldig siire az oldugunda, kardiyovaskiiler ve beyin
fonksiyonlarinin daha iyi olacagi diisiiniilmektedir (4). Biz de ¢alismamizda, tam diizeltici
cerrahi uygulanmig FT tanili hastalarimizda, operasyon yasinin, uzun donemde
norokognitif etkilerini degerlendirmeyi amacladik.

Calismaya dahil ettigimiz 38 FT tamis1 ile tam diizeltici cerrahi uygulanmis
hastamizin; erkek kiz orani 2/1 saptanmis olup literatiirde esit olarak goriilen cinsiyet
sikligimin ¢aligmamizda farkli olmasinin nedeninin, okul basarisi iyi olan ve norolojik
problemi olmayan ¢ogunlugu kiz hastalarin ailelerinin ¢alismaya katilmak istememesi
olabilecegini diislindiik (30). Ayrica DiGeorge ve Down sendromu olan Fallot tetralojisi
tanil1 hastalarini; noérogelisimsel, bilissel ve psikolojik etkilenmeleri, sendromu
olmayanlardan daha kotii oldugu daha once literatiirde bildirildigi i¢in, calismamiza dahil
etmedik (8,22,61,62).

Anamnezleri sorgulandiginda, operasyon oncesi hastalarin %63 {inde hipoksik
spell oykiisii bulunmakta ve bu hastalarin hepsinde furosemid veya propranolol kullanimi1
mevcuttu. Literatlirde bu ataklarin %20-70 siklikla izlendigi, propranolol kullaniminin
hastalarin %80’inde ataklar1 2-3 ay engelledigi ve operasyon i¢in zaman kazandirdig
bildirilmistir (63,64). Bizim c¢alismamizin sonuglar1 da literatiire uyumlu olup,
propranolol baglanan hi¢bir hastada operasyon Oncesi tekrarlayan hipoksik spell
gozlenmemisti.

Olgularin EKO ile degerlendirilmelerinde, literatiire de FT ye %25 siklikla eslik
ettigi bildirilen sag arkus aortaya, ¢alismamizda %21 oraninda rastladik, daha az

saptamamizin nedeninin ¢aligmamiza dahil etmedigimiz sendromik ve prematiire hastalar
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olabilecegini diisliniiyoruz (29). Literatiirde de bildirildigi iizere ileri donemde opere FT
hastalarinin mortalitesini en fazla belirleyen pulmoner kapaktaki yetersizliktir, bu nedenle
hastalar tekrar opere olmakta ve yapay kapak replasman1 yapilmaktadir (29,65,66). Bizim
caligmamizda da; hastalarin %66’sinda hafif, %10’unda orta derece olmak iizere
%76’sinda pulmoner kapak yetmezligi saptadik. Hicbir hastada kalp yetersizligi
saptanmadi, pulmoner kapak replasmani yapilan hi¢bir olgumuz yoktu. Harrild ve ark.
yaptig1 calismada FT onarimi ve pulmoner kapak replasmani arasindaki siirenin ortalama
20 yil oldugunu saptamislardir (67). Biz de calismamizdaki olgularin heniiz yaslarinin
kiiclik olmas1 nedeniyle daha ileriki donemlerde operasyon ihtiyaglarinin olabilecegini
ongdrmekteyiz.

Olgularin norolojik muayenelerini yaptigimizda, %26’sinda iskelet deformitesi
gozledik, 3 hastanin omuz yapisinin dar oldugunu, 3 hastanin kifotik, 3 hastanin ise
skolyozunun oldugunu saptadik. 1 hastanin da kula¢ boyunun uzun oldugu tespit ettik.
Caligmamizda tiim iskelet problemi olan hastalarin ayni1 zamanda gelisimsel koordinasyon
problemi oldugu da gozlendi. Daha 6nce Kaito ve ark. yaptiklar bir calismada, 1 yasina
kadar acik kalp cerrahisi olan 483 hasta incelenmis ve 10 y1l sonra degerlendirildiklerinde
%42,4’iinde skolyoz gelistigi oOzellikle kiz cinsiyetin daha risk altinda oldugu
vurgulanmistir (68). Bizim calismamizda, skolyoz gelisen 3 hastanin 2’si erkek 1’1 kiz idi.
Skolyoz saptanan hastalarin oranit %8 idi. Ancak degerlendirme yaslari nedeniyle bu
oranin diisiik oldugu, heniiz 10 yasinin altinda hastalarin bulundugu, uzun dénem
takiplerinin gerektigi ve ileride skolyoz gelistirme risklerinin yiiksek oldugu 6ngordiik.
Aileleri, ¢ocuklarmin takipleri i¢in Ortopedi ve Travmatoloji Bilim Dali’na yonlendirdik.

36 hastada operasyon sonrast herhangi bir komplikasyon yasanmamis olup yogun
bakim stireleri ortalama 4 giin olarak saptandi. Vohra ve ark. 8 calismay1 derledikleri bir
literatiirde, 3 ayin altinda tam diizeltici cerrahi olan hastalarin yogun bakim yatis
stirelerinin daha uzun olup yaklasik 11 giin, diger gruplarda ise 4-5 giin oldugunu
saptamistir (69). Calismamizda, 3 aymin altinda opere olan olgu bulunmadigi icin
literatiirdeki c¢alismalarla paralellik gosteren yogun bakim yatis siireleri saptandi.
Literatiirde Bellinger ve ark. arastirmasina gore, ameliyat sonrasi menenjit, inme veya
koreatetoz gibi norolojik olaylarin ve epileptik ndbetlerin %35 siklikla gozlendigi

bildirilmis olup, bizim ¢aligmamizda hi¢bir hastamizda operasyon sonrasi epileptik nobet
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gozlenmedi (20). Bizce, tiim hastalarin yapilandirilmis bir klinik olan, 3.basamak kalp ve
damar cerrahisi merkezinde, ayni ekole sahip deneyimli pediatrik kalp damar cerrahlari
ve ekibi tarafindan opere edilmeleri, riskli hastalarin operasyon oncesi durumlarinin
ayrintili degerlendirilip optimum kosullarda operasyona alinmalari, gorece daha az
komplikasyon gelismesine yol agmustir.

Hastalarin birinde pitoz gelismis ve bir¢ok kez opere olmak zorunda kalmis olup
bunun literatiirde nadir olarak bildirilen kardiyak cerrahi sirasindaki sempatik sinir
hasarina bagl gelisen iyatrojenik Horner sendromu olabilecegi diistiniilmiistiir (70).

Olgularin motor gelisim anamnezi alindiginda, ailelerin 9 ay civarinda tam
diizeltici cerrahiye hazirlandiklar1 i¢in ¢ocuklarimi hem yormamak amaciyla hem de bu
donemde opere olan hastalarin, gégiis duvarinin iistiine diismesini engellemek amaciyla
emeklemelerini engelledikleri 6grenilmistir. Daha 6nce de ¢alismalarda bildirildigi gibi,
ek gidaya gecis doneminde piitiirlii gidalar1 yutmakta zorluk yasayan vakalarin duyu
biitiinleme bozuklugu acisindan degerlendirilmeleri uygun goriilmiistiir (71). Literatiirde
Hovels ve ark. calismasina gore FT tanili hastalarin oral motor fonksiyonlarinin ve
dolayisiyla konugma becerilerinin yasitlarindan geri oldugunu gdstermistir (13). Oral
motor problemlerin, emeklemenin engellenmesi nedeniyle yeterince duyu girdisi almamis
olduklarindan kaynaklanabilecegi diisiiniilmekte olup vaka sayisinin az olusu nedeniyle

ortaya konamamistir (57—-60).

Tiirkiye’de yapilan bir arastirmada, saglikli cocuklarda tuvalet egitiminin en gec
37.ayda tamamlandig1 bulunmustur (72). Literatiirdeki bir ¢calismaya gore, mesane veya
bagirsak kontrolii olmayan hastalarda norogelisimsel herhangi bir problem gozlenmemis
olup bizim ¢alismamizda farkli olarak, tuvalet egitimini yasitlarin gore ge¢ tamamlamis
hastalarin hepsinin ilerleyen yaslarda gelisimsel koordinasyon problemi oldugu gézlendi
(73). Bunun nedeni olarak hastalarin daha biiylik yaslarda degerlendirilmis oldugu ve
aileleri tarafindan sakarlik, yiriirken takilma, yazi yazamama gibi koordinasyon
problemlerinin daha rahat gézlenmis olabilecegi diisiiniildii. Olgularin ¢ogunun ailesi
tarafindan sakar olarak tanimlandigi, gilinliik yasamda yakalama problemleri, makas
kullanamama, etraftaki esyalara carpma gibi olaylar yasadiklari bildirildi.

Hastalara, ¢ocuk noroloji uzmani tarafindan yapilan nérolojik muayene sonrasinda

motor fonksiyonlarin1 degerlendirmek i¢in uygun olarak seg¢ilmis 2 test uygulandi.
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Sirtiistii, yiiziistli, emekleme, oturma, diziisti, ayakta durma, yiiriime ve merdiven
kullanim becerilerinin degerlendirildigi KMFO-88 testinde hastalar arasinda herhangi bir
fark saptanmadi. WeeFIM testinde ise, ¢ocuklarin kisisel bakim, hareketlilik, biligsel alan
olmak iizere giinliik yasamdaki fonksiyonel bagimsizliklar1 yaslarina gére degerlendirildi.
Literatiirde 6 aylikken yapilan agik kalp cerrahisinden 1-1,5 yil sonra WeeFIM ile
degerlendirilen 76 konjenital kalp hastasinin (30’u FT olmak {izere) sonuglarina
bakildiginda, toplam puanlarmin ortalamalari 83,8 biligsel puanlarmin 92,4 oldugu
saptanmig, yalnizca %21’inin beklenen gelisim gosterdigi belirtilmistir. Calismadaki
hastalarin WeeFIM puanlarinin az olmasinin nedenlerinin ise, persistan siyanoz, pre ve
post operatif donemdeki norogelisimsel anormallikler, postnatal donemdeki mikrosefali
ve uzamis yogun bakim siireciyle ilgili oldugu saptanmistir (74). Bizim hastalarimizda
toplam puan ortalamalari literatiire gore daha yiliksek olup; motor beceriler gérece daha
1yi olmakla beraber; sosyal iliskiler, problem ¢6zme, hafiza boliimlerinden alinan bilissel
puanlar1 daha diisiik ancak literatiirle benzer saptandi. Motor becerilerdeki farkliliklarin,
calismamizdaki hastalarin daha uzun donemde degerlendirilmelerine bagli olarak
yasitlarini yakalamalarindan, yogun bakim siireglerinin kisa olmasindan ve higbir hastada
ameliyat sonrast siyanoz goriilmemesinden kaynaklandigi diisiiniildii. Daha genis
serilerde sadece Fallot tetralojisi hastalarina yapilacak WeeFIM testindeki farkliliklarin
istatistiksel anlamli olabilecegi ongoriildii.

DSM-5’e gore norogelisimsel bozukluklar; entelektiiel yetiyitimi, 6zgiil 6grenme
bozuklugu, DEHB, iletisim bozukluklari, motor bozukluklar1 ve otizm spektrum
bozukluklar1 olmak {izere belirlenmis tanimlamalara gore siniflandirilmistir (56). Biz de
calismamizda hastalar1 bu tanimlara gore degerlendirdik. Entelektiiel yetiyitimi; anliksal
yetiyitimi (anliksal gelisim bozuklugu) ve global gelisim geriligi olarak iki alt baslig
kapsamaktadir; anliksal yetiyitimi (zeka geriligi, MR); hem klinik hem de uygun zeka
testleri ile kavramsal, toplumsal ve uygulamali alanlarda eksikliklerin gézlenmesi, global
gelisim geriligi ise; 5 yas altindaki ¢ocuklar i¢in yasitlarina gore en az 2 alanda gerilik
gozlenmesidir (56). Literatiirde, global gelisim geriligi olan hastalarin ilerleyen
donemlerde yasitlarini yakalayabilecegi bildirilmis, anliksal yetiyitimi agisindan riskli

grup oldugu i¢in dikkat edilmesi 6nerilmistir (75).
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Calismamizda, olgular nérolojik muayenelerinden sonra ayni giin, yaslarina uygun
testlerle ¢ocuk gelisimi uzmani tarafindan biligsel agidan degerlendirildi. Kronolojik
olarak 5 yas ve altinda olan hastalarin muayene ve Denver testi birlikte
degerlendirildiginde, %46’smin global gelisim geriligine sahip oldugu gorildii.
Literatiirde, 5 yasin altindaki opere FT hastalarinin nérogelisimini degerlendiren 3 ¢alisma
bulundu. Favilla ve ark. 49 opere FT tanili hasta ile yaptiklar1 calismada, 4,5 aylikken
yapilan tarama testlerinde %43 iinilin kaba ve ince motor becerilerinin yasitlarindan geri
oldugunu (61), Zeltser ve ark. FT nedeniyle tam diizeltici cerrahi yapilan 60 hastanin 1
yasindaki kisa donem izleminde, nérogelisimsel olarak yasitlarina gore normal aralikta
oldugunu saptamis (8), Gaynor ve ark. ise 4 yasindaki 44 opere FT hastasiyla yaptig
norogelisimsel degerlendirmelerinin ortalamasini aldiklarinda, hastalarin normal gelisim
siirlari igerisinde oldugunu, ancak en az bir alanda olan geriligin normal topluma gore
daha sik goriildiigiinii saptamistir (76). Biz de Denver testi ile 5 yasin altinda olan opere
Fallot tetralojisi hastalarinda noérogelisimsel gerilikler oldugunu saptadik. Literatiir ile
olan farkliliklarin; 6l¢tim i¢in kullanilan testin degerlendirme alanlari nedeniyle ve
ameliyat sonras1 gegen siire ile olusabilecegini, uzun dénem etkilerin daha belirleyici
olabilecegini diisiindiik. Literatiirde Hallioglu ve ark. yaptig1 calismada, 61 kompleks
kardiyak anomalisi olan (7’si FT) hastanin 15 aylikken Bayley III testi ile yapilan
norogelisimsel degerlendirmesinde, 1 yas altinda ve {istiinde opere olan hastalarin
arasinda bir fark saptanmadigini bildirilmistir (77). Son 6 yildir tim hastalarimiz
deneyimli bir kalp damar cerrahi ekibi tarafindan, 1 yasin altinda opere edildikleri i¢in biz
calismamizda bu gruba hasta bulamadik. Daha dnce literatiirde bildirildigi gibi (61), bu
yas grubunda geriligin nedeni olarak sosyoekonomik ¢evrenin olabilecegini
ongormekteyiz, bu nedenle geriligi olan hastalarin ailelerine ¢ocuk gelisimi uzmani
tarafindan diizenli takip edilmelerini 6nerdik.

Calismadaki 6 yas ve tizerinde olan 25 olguya ise WISC-R zeka testi uyguladik.
Hastalar klinik muayeneleri ve 1Q testi ile birlikte degerlendirildiklerinde, anliksal
yetiyitimi oranm1 %76 saptandi. Literatlirde, Miatton ve ark. okul cagindaki ¢ocuklara
yonelik yaptig1 bir ¢alismada; 8 yasinda 18 opere FT hasta degerlendirmis, IQ puanlarinin
yasitlarina gore daha diislik, okul basarilarmin kotii, motor becerilerinin geri ve dil

becerilerinin eksik oldugunu saptamistir (14). Cassidy ve ark. yaptigi 2 c¢aligmada;
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ogrenme, hafiza ve islevsel fonksiyonlarla ilgili olan zeka testlerinde yasitlarina gére daha
diisiik puanlar aldiklar1 saptanmistir (15,16). Jaworski ve ark. ise gorsel-uzamsal islem
alan1 ve akademik basarida yapisal dogruluk alaninda eksiklikler oldugunu ortaya
koymustur (17). Hovels ve ark. 5-12 yaslar1 arasindaki 20 FT tanili hastayla yaptiklari bir
calismada; hastalardaki motor islevin, zekanin, akademik basarinin, alic1 ve ifade edici
dilin yasitlarindan geri oldugunu bulmus, buna etki eden faktorlere baktiklarinda
hastalarin hipotermi derecesinin, operasyon yasinin, mekanik ventilasyon siiresinin
norogelisime etkisinin olmadigini bildirmistir (10). Biz ¢alismamizda, 1 yas altinda veya
iistiinde opere olan hastalar1 anliksal yetiyitimi agisindan degerlendirdigimizde aralarinda
anlamli bir fark saptamadik; ancak tiim olgulara baktigimizda, entelektiiel yetiyitimi
(Global gelisim geriligi veya Anliksal yetiyitimi) olanlarin operasyon yasinin daha biiyiik
oldugu saptadik. Bugiine kadar, yapilan hicbir arastirma FT hastalarinda tam diizeltici
cerrahi zamanlamasinin uzun donemde ndrokognitif etkisini degerlendirmemisti.
Caligmamizda ise, 1 yas ve ilizeri tam diizeltici cerrahi olan hastalarin entelektiiel
yetiyitimi goriilme riskini 8.25 kat fazla saptadik. Daha once literatiirde hipoplastik sol
kalp hastalarindaki ge¢ operasyon zamaninin daha genis bir alanda MR ile gdzlenen
hipoksik iskemik beyaz cevher hasari ile sonuglandigi, yaklasik %50’sinin nérogelisimsel
problemleri oldugu bildirilmistir (78). Biz de calismamizdaki entelektiiel yetiyitiminin
nedenin; operasyon oncesi beyin gelisiminin en fazla oldugu infant donemdeki uzun siiren
hipoksi maruziyetinin olabilecegini diisiindiik. Diger c¢alismalarda bu sonuca
ulasilmamasinin nedeni olarak daha kisitli bir yas grubunun incelenmesi olabilecegini

ongordiik.

Ozgiil 6grenme bozukluklari, okuma yazma dgrenmis hastalarda tanilandirildig
icin ¢alismamizdaki 6 yasin iistiindeki 25 hasta degerlendirmeye alind1. Ozgiil 6grenme
bozuklugu tanis1 konan hastalarin hepsinin alt sinir zekaya sahip oldugu belirlendi. Daha
onceki ¢aligmalarda, Fallot tetralojisi tanili hastalarda 6zgiil 6grenme bozuklugu sikligi

aragtirllmamis olup bizim ¢alismamizda birlikteligi gosterildi.

Bizim ¢alismamizda; olgularin %24 tiniin dikkat eksikligi, %18’inin hiperaktivite
bozuklugu oldugu goriilmektedir. Bu tani; aile, cocuk ndroloji uzmani ve ¢ocuk gelisimi

uzmaninin ortak gézlemi ile konmustur; ancak daha detayli anket ¢caligsmalarinin yapilmasi
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ve okul ¢agindaki ¢ocuklarin 6gretmen gozlemlerinin degerlendirilmesi de gerekmektedir.
Literatiire bakildiginda, Holland ve ark. 91 FT tanili adolesan ile yaptiklar1 bir ¢aligmada
hayat boyu anksiyete bozuklugu ve DEHB gelistirme oraninin sagliklilara gore daha
yiiksek, global psikososyal fonksiyonun daha diisiik oldugunu saptadi (22), benzer bir
sonug ise Holst ve ark. yaptig1 calismada neticelendi, 10-16 yas arasindaki FT hastalarinin
dikkat eksikliginin saglikli kontrollere gore 6 kat artmis oldugu saptandi (23). Hovels ve
ark. dikkat problemlerinin yonetimsel islev alaninda daha fazla gozlemlendigini ve bunun
aortik kros klemp siiresi ve kardiyopulmoner bypass siiresi ile iliskili oldugunu ama
ameliyat yasi ile baglantisinin olmadigini1 ¢aligmasinda bildirdi (11), Czobor ve ark.
yaptig1 calismada ise, 3 yasindan Once ve sonra diizeltici cerrahi yapilan dogumsal kalp
hastalar1, 10 y1l sonra DEHB acisindan degerlendirildi ve 3 yasindan 6nce opere olanlarin
normal toplumdan farkli olmadiklar1 saptandi (24). Yapilan ¢alismalarda 6zgiil 6grenme
bozukluklarina en sik eslik eden hastaligin %82,3 oranla DEHB oldugu saptanmuistir (79).
Bizim hastalarimizda da DEHB gozlenme orani normal topluma gore 4-5 kat artmis
saptandi, 6 yasin istinde DEHB tanist konan 3 hastada 6zgiil 6grenme bozuklugu
gozlendi. Daha genis serilerde yapilacak olan calismalarda literatiire benzer oranlarin
bulunabilecegi dngordiik.

Caligmamizdaki olgularin aortik kros klempi siireleri ortalama 96 dk.,
kardiyopulmoner bypass siireleri ortalama 130 dk. olarak raporlandi. Literatiirde
morbidite degerlendirmesi yapilan bir ¢alismada FT nedeniyle 5 ay civarinda opere olan
99 hastanin aortik kros klemp stiresi 63 dk., KPB siireleri ort. 113 dk. olarak bildirilmistir
(80). Aortik kros klemp siiresi ve kardiyo pulmoner bypass siireleri bizim ¢alismamizda
daha uzun bulundu. Bu siire farkinin, ¢aligmamizi yaptigimiz hastanenin 3.basamak
referans bir hastane olmasi1 nedeniyle daha karmasik vakalarin yonlendirilmesi sonucu
genel popiilasyonu gostermemesinden kaynaklandigini diisiindiik. KPB siiresinin uzun
olusunun, literatiirde bildirildigi gibi ndrogelisimsel gerilik ile korele olabilecegini, benzer
bir teoriyle, aortik kros klemp siiresi uzadikca WISC-R ve Denver toplam skorlarinin
azaldigin1 ¢aligmamizdaki olgularda gozledik ancak daha onceki calismalarda saptanan
farkliliklar i¢in daha genis serilere ihtiya¢ oldugunu diisiiniiyoruz (61).

Calismamizdaki olgularin %68’inin dil bozuklugu oldugu, ifade edici dil alaninda

problemleri oldugu gozlendi, alic1 dil becerilerinin yasitlariyla benzer oldugu saptandi.
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Genellikle kelime bilgilerinin az, okuma yazma becerilerinin kotli oldugu, ciimle
kurmakta zorlandiklar1 gozlemlendi. Bizim c¢alismamizla uyumlu olarak, 19’u FT
nedeniyle 1 yas altinda opere olan toplam 35 konjenital kalp hastasinin dil gelisimi
acisindan degerlendirildigi Hovels ve ark. tarafindan yapilan bir ¢alismada, %50’sinin
ifade edici dil becerisinin yasitlarindan geri oldugu, bunun da yas: kii¢lik cocuklarda daha
fazla goriildiigi, biiyiidiikce yasitlarini yakalama imkanlarinin oldugunu bulmus, dil ve
konusma becerisinin kalp cerrahisi gegiren ¢ocuklarin gelisiminin takibinde duyarl bir
belirte¢ oldugunu ifade etmislerdir (13). 13-16 yas arasindaki 91 hastanin
degerlendirildigi Bellinger ve ark. yaptig1 ¢alismada, FT hastalarinin akademik basari,
hafiza, dikkat, gorsel-uzamsal yetenek, sosyal iletisim gibi degerlendirilen tiim alanlarda
toplum normlarindan geri olduklar1 saptanmistir (20). Bizim ¢alismamizda da benzer
sekilde sosyal iletisimde problem yasayan 8 hasta saptandi. Bu sorunun nedeninin
entelektiiel yetiyitimi olabilecegi ve daha once literatiirde de bildirildigi gibi; akademik
basarilarinin yasitlarina gore daha diisiik oldugu, igsellestirme ve disavurumsal
problemlerin daha fazla gozlemlendigi i¢in yasitlartyla 1yl anlagamamalarindan

kaynaklandig1 disiiniildii (12).

Literatiirdeki ¢alismalarda; hipoterminin, beyin kanlanmasini etkileyen en 6nemli
parametre oldugu, beyin perflizyonunu ve metabolizmasini 6nemli derecede azalttig
gosterilmis, otoregiilasyonun diisiik 1silarda bozuldugu, bu nedenle de serebral vaskiiler
direncin arttig1 bildirilmistir (81). Bizim ¢alismamizda da entelektiiel yetiyitimi saptanan
olgularda operasyon esnasindaki hipotemi derecesi anlamli olarak diisiik bulunmustur.
Hastalarin bundan sonraki caligmalarda, operasyon sirasinda NIRS ile degerlendirilip
beyin oksijen perflizyonu ile takip edilebilecegi ve boylelikle hipoterminin negatif
norokognitif etkisinden korunabilecegi diisiiniildii. Bu alanda yapilacak g¢aligmalara
ihtiya¢ duyulmaktadir.

Fallot tetralojisi hastalarinda, norokognitif degerlendirme amagli yapilan son
caligmalarda, hastalarin operasyon oncesi norogelisimsel durumlar1 degerlendirilmemis,
normal olduklar1 varsayilmistir. Biz de calismamizda hastalarin operasyon Onceki
verilerine ulasamadigimiz i¢in bunu goz ardi ettik. Oysa daha 6nce yapilan ¢alismalarda;
dogumsal kalp hastaliklarinda goriilen anormal kardiyovaskiiler dolasimin beyin

gelisimini kotii etkiledigi, embolilerin enfarktiislere neden oldugu ve apse formasyonu
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gozlemlendigi bunun da norogelisimsel gerilige yol acgabilecegi bildirilmistir (82).
Hastalarin norolojik gelisimsel testlerinin operasyon oncesinde yapilip sonrasinda da
diizenli araliklarla takip edilmesi, gerekli goriildiigiinde miidahale edilmesi veya ayrintili
testlerin (MR veya EEG gibi) yapilmasi daha uygun olacaktir.

Fallot tetralojisi tanil1 hastalarin nérogelisimsel etkilerini gozlemlemek adina son
zamanlarda yeni ¢caligsmalar yapilmigtir. Bunlardan birinde; 41 adolesan FT tanili hasta ile
Morton ve ark. yaptig1 calismada, hastalarin beyin MR goriintiilerinde sol hemisferdeki
sulkus yapilarinda gozlenen simetri bozuklugunun ndrogelisimsel gerilik ile korele oldugu
bildirilmistir (83).

Daha Once yapilan ¢aligmalarda, hemoglobin degerlerinin kronik hipoksi
nedeniyle yliksek olusunun okul 6ncesi ¢gocuklarin nérogelisimsel diizeyi ile dogru iliskili
oldugu gosterilmistir (84). Oysa yeni bir ¢calismada, noronlardaki hemoglobinin oksidatif
stresi arttirarak hipoksik beyin hasarina yol agtigi, operasyon oncesi diisiik saturasyon
degerinin serum kortizon seviyesini arttirdigi ve okul oncesi g¢ocuklarda bilissel
fonksiyonlar1 azalttigi bulunmustur. Hipoksi diizeldiginde bile kortizon seviyeleri yiiksek
seyrederek, kortikal maturasyonu azalttig1 gosterilmistir (84). Calismamizdaki hastalarin
hi¢birinde anemi saptamadik, bunun nedeninin hem kronik hipoksi hem de aile
hekimlerinin 6nerisiyle ¢alismamizdaki tiim hastalarin kullandigi demir destek tedavisi
oldugu diisiindiik. Bu baglamda degerlendirdigimizde, hastalarin entelektiiel yetiyitimi
veya norogelisimsel bozukluklarinin nedenlerinden birinin de hemoglobin degerlerinin
yiiksekligine bagli oksidatif stres hasari olabilecegini diisliniiyoruz.

Bagka bir calismada, dogumsal kalp hastalarinin 34-38.gestasyonel haftalarda
gozlenen kalp hizi degiskenliginin az olusunun, postnatal 18. ayda iken yapilan gelisim
testlerindeki biligsel ve motor fonksiyonlardaki diisiikliik ile korele oldugu saptanmistir
(85). Bu alanda daha genis serilerde, daha uzun donem izlem gerektiren, daha fazla
calismaya ihtiya¢ duyulmaktadir.

Yaptigimiz bu ¢aligsma ile tam diizeltici cerrahi yapilan Fallot tetralojisi hastalarini
uzun donemde norokognitif olarak degerlendirdik. Dogumdan itibaren néronlarin hipoksi
maruziyet siiresi ne kadar azsa, beyin gelisiminin o kadar iyi olacag: ve yasitlartyla benzer
norokognitif fonksiyonlara sahip olabilecekleri hipotezinden yola ¢ikarak ndrolojik

fonksiyonlarini ve zeka diizeylerini 6l¢cmeye ¢alistik. Calismamizin sonunda, 1 yas altinda
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yapilan tam diizeltici cerrahinin FT hastalarinda daha iyi bir ndrokognitif etkisinin
oldugunu, daha az norogelisimsel problem yasadiklarini saptadik. Operasyon yasinin
yetiyitimi iizerine etkili bagimsiz bir risk faktorii oldugu sonucuna ulastik. Operasyon
siirecindeki hipotermi derecesinin de entelektiiel yetiyitimini etkileyen bir faktor
oldugunu gosterdik. Uzamis aortik kros klemp siiresinin de daha genis serilerde anlamli
olabilecegini diisiiniiyoruz. Calismaya dahil edilme kriterlerini, istatistiksel anlamlilig
etkileyebilecegini ongordiigiimiiz halde, daraltarak, diger norokognitif gerilige neden
olabilecek etkenleri eleyip, sadece FT operasyon zamaninin etkisini gérmek iizere, saglikli
popiilasyona en yakin homojen bir kohortu degerlendirmeye almaya c¢alistik. FT nedeniyle
tam diizeltici cerrahi olmus hastalarin, daha uzun dénemli, ¢ocuk gelisimi uzmani, ¢ocuk
noroloji uzmanmi ve c¢ocuk psikiyatristleriyle birlikte degerlendirilmeleri ve izleme

alinmalar1 uygun olacaktir.
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SONUC

Caligmaya dahil ettigimiz 38 FT tanisi ile tam diizeltici cerrahi uygulanmis 25’1
erkek 13’1 kiz hastanin muayene yaglar1 3 ile 17,5 arasinda degismekte olup
ortalama 8,17+3,67 olarak saptandi.

Operasyon oOncesi %63’iinde hipoksik spell Oykiisii bulunmakta, %79’unda
furosemid veya propranolol kullanimi mevcut olup, pulmoner darliklarinin ise
%63 1inilin ciddi, %29 unun orta, %3 iiniin ise hafif derece oldugu saptandu.
Hastalarin %26’sinda iskelet deformitesi gézlenmis olup, 3’linlin omuz yapisinin
dar oldugu, 3’iiniin kifotik, 3’iiniin ise skolyozunun oldugu saptandi. 1 hastanin da
kula¢ boyunun uzun oldugu tespit edildi.

%55 1nin yaklasik 9 ay civarinda emekledigi, %13 iiniin yasitlarina gére geciktigi,
%32’sinin ise hi¢ emeklemeden yiiridigt 6grenildi.

Hastalarmn neredeyse hepsi KMFO-88 testinden tam puan ald1 (ortalama 99,56);
diisiikliikler koordinasyonel maddelerden kaynaklanmaktaydi. WeeFIM toplam
puan ortalamalar1 %95,42 olup motor beceriler gérece daha 1yi (ort. %96) olmakla
beraber kognitif puanlari (ort. %93) daha diisiik olarak saptandi.

13 hastaya yapilan Denver II gelisim testinde; 11 hastanin sonucu normal, 2
hastaninki ise siipheli bulundu. Klinik muayene ile de desteklenen sonuglara gore;
6’sinin global gelisim geriligine sahip oldugu goriildii. 13 hastanin hepsinin 1
yasin altinda opere olduklar bildirildi.

25 olguya WISC-R zeka testi uygulandi. Toplam puanlar 53 ile 110 arasinda
degismekteydi. %16’sinin normal zeka, %29’unun alt simir zeka, %21’inin
egitilebilir zihinsel engelli oldugu goriildi. Hastalar klinik muayeneleri ve 1Q testi
ile degerlendirildiklerinde, anliksal yetiyitimi olan 19 hasta saptandi.

Olgularin %32’sinin disleksi, %24 linlin disgrafi, %16’sinin diskalkuli oldugu
goriilmekteydi.

Motor bozukluklar1 degerlendirildiginde; %3’tinde tik bozuklugu, %?26’sinda
gelisimsel koordinasyon bozuklugu saptandi.

Operasyon Oncesi hastalarin viicut agirliklar1 5 ile 12 kg arasinda degigmekte,

hemoglobin degerleri 12.1 ile 16.1 g/dL arasinda degismekte, oksijen saturasyon
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11.

12

13.

14.

degerleri %50 ile %90 arasinda degismekteydi. Operasyon oOncesi oksijen
saturasyonu, viicut agirligi ve hemoglobin diizeyleri entelektiiel yetiyitimi olan ve
olmayan hastalarda istatistiksel olarak anlamli farklilik saptanmadi.

Olgularin aortik kros klempi stireleri 49 ile 200 dakika arasinda degismekte,
kardiyopulmoner bypass stireleri 60 ile 269 dakika arasinda degismekteydi. Aortik
kros klemp siiresi ve kardiyo pulmoner bypass siireleri de entelektiiel yetiyitimi
olan ve olmayan grupta istatistiksel olarak anlamli farklilik gostermemesine
ragmen aortik kros klemp siiresi uzadikgca WISC-R ve Denver toplam skorlarinin
azaldig1 gozlendi. Daha 6nceki caligsmalarda saptanan farkliliklar i¢cin daha genis

serilere ihtiya¢ duyuldugu diistintildi.

. Operasyon siiresince Olgiilen hipotermi derecesi 26 ile 35°C arasinda

degismekteydi, entelektiiel yetiyitimi saptanan olgularda hipotermi derecesi
anlamli olarak diisiik bulundu.

Entelektiiel yetiyitimi (global gelisim geriligi veya anliksal yetiyitimi) olan ve
olmayan hastalarimizin operasyon yaslarini karsilastirdigimizda, operasyon yasi 1
yas ve lizeri olan olgularda entelektiiel yetiyitimi goriilme riskini 8,25 kat fazla
saptadik.

Operasyon yasinin; entelektiiel yetiyitimi lizerine etkili bagimsiz bir risk faktori

oldugu sonucuna ulasildi.
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7.

KISITLILIKLAR

. Calismaya dahil edilme kriterlerini daraltarak, norokognitif gerilige neden

olabilecek diger etkenleri eleyip, sadece operasyon zamanlamasinin etkisini
gormek lizere, saglikli popiilasyona en yakin homojen bir kohortu
degerlendirmeye almaya calistik. Bu nedenle, calisma grubumuzun genel
popiilasyonu temsil etmedigini, bu hastalarda beklenen entelektiiel yetiyitiminin

ve ndrogelisimsel hastaliklarin oraninin daha yiiksek oldugunu 6ngérmekteyiz.

. Hastalarimizin operasyon Oncesi norogelisimsel durumlari degerlendirilmedigi

icin normal olduklarini varsaydik. Oysa norolojik gelisimsel testlerin operasyon
oncesinde yapilip sonrasinda da diizenli araliklarla takip edilmesi ve gerektiginde
operasyon dncesi ve sonrast ayrintili testlerin (MR veya EEG gibi) yapilmasi daha

uygun olacaktir.

. Hastalarimizin noérolojik ve biligsel gelisimine etki eden intraoperatif ve

postoperatif nedenleri kanitlayabilmek i¢in daha genis serilere ihtiyacimizin
oldugunun farkindayiz. Calismamizin  dogrultusunda, bundan sonra
gerceklestirecegimiz  caligmalarda bu  kisithliklari g6z  Oniine  almayi

planlamaktayiz.
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