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OZET

Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’ne Yatirilarak izlenen Dogustan Kalp Hastahg
Olan Bebeklerin Retrospektif Olarak Incelenmeleri

Amac: Calismamizin amaci Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’ne yatirilarak
izlenen dogustan kalp hastaliklarinin retrospektif olarak taranmastydi.

Gere¢ ve yontem: Bu calismada Ocak 2007-Aralik 2011 tarihleri arasinda
Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’ne yatirilarak
izlenen 217 dogustan kalp hastaligi olan bebek incelendi. Interatriyal septumda 4
mm’den kiiciik acikliklar olan ve ilk {i¢ giinde saptanan ve 1 aylik izlemde kapanan ince
patent duktus arteriyozus olgular1 ¢alismaya dahil edilmedi. Unitemizde bebeklerde
kalpte normal olmadig1 diisiiniilen {ifiirtim, kardiyak kokenli oldugu diisiiniilen santral
siyanoz, akciger hastalig1 ile acgiklanamayan solunum sikintis1 varsa, bebek diyabetik
anne bebegi ise, sendromik goriinlimii varsa ve intrauterin fotal kardiyak anomalisi
tespit edilmisse kardiyoloji konsultasyonu istendi ve pediyatrik kardiyolog tarafindan
degerlendirildi.

Bulgular: Bes yilda yenidogan servisine yatirilan 3287 hasta icinde dogustan kalp
hastalig1 tanis1 alanlarm sikligt % 6,6 olarak bulundu. Hastalarm 59’u (% 27,2)
prematiir, 158’1 (% 72,8) matiirdii. Bebeklerin 68’inin (% 31,4) anne babas1 akrabaydi.
Olgularm yatis nedenlerinde en biiyiik grubu, tani alarak hastanemize yonlendirilen (%
42,3) ve intrauterin tani alan bebekler (% 27,6) olusturuyordu. % 56,6 bebegin antenatal
donemde tanimlanabilen bir risk faktorii vardi. Bebeklerden 60’ma (%27,6)
hastanemizde fotal ekokardiyografi yapilmisti. Cocuk Kardiyoloji konsiiltasyonu en sik
(% 54,3) siyanoz nedeni ile istenmisti. Hastalarm 76’smda (% 35,1) asiyanotik dogustan
kalp hastaligi, 133’iinde (% 61,3) ise siyanotik dogustan kalp hastalig1 vardi. Siyanotik
hastalarda goriilen en sik defekt pulmoner atrezi, asiyanotik hastalarda ise ventrikiiler
septal defekt idi. Hastalarm 18’inde (% 8,3) konjenital kalp hastaligmma dogustan yapisal
anomali eslik ediyordu. Hastalarin 12’sine (% 5,5) bir sendrom eslik ediyordu. Hastalar,
iinitemizde ortalama 17,344+19,27 gilin izlendiler. Tiim hastalarm % 30,81 (67/217),
opere olanlarm % 44,2’si (31/70) yenidogan yogunbakim iinitesinde iken eksitus oldu.
Eksitus oran1 siyanotik hastalarda daha fazla idi (%38’e kars1 %20, p=0,001).

Sonuc: Bu caligmada, hastanemizde Perinatoloji, Neonatoloji, Cocuk Kardiyolojisi
ve Cocuk Kalp ve Damar Cerrahisi Bilim Dallar1 olmas1 nedeni ile kompleks kardiyak
hastalarin {initemize refere edildigi ve siyanotik dogustan kalp hastaliklarinda
mortalitenin daha yiiksek oldugu goriildii.

Anahtar kelimeler: Dogustan kalp hastaligi, yenidogan.
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ABSTRACT

Retrospective Investigation of Neonates with Congenital Cardiac Disease whom
Hospitalised in Neonatal Intensive Care Unit

Aim: The aim of this retrospective study was to investigate the neonates with
congenital cardiac disease in Cukurova University Balcali Hospital Neonatal Intensive
Care Unit.

Material and Method: In this study 217 neonates with congenital cardiac disease
hospitalised in Neonatal Intensive Care Unit between January 2007 and December 2011
were evaluated. The neonates with defects smaller than 4mm at the interatrial septum
and thin patent ductus arteriosus which spontaneously closed in the first month of life
were not included in this study. In our unit, in the cases of abnormal murmurs, central
cyanosis, respiratory distress not caused by pulmonary disease, infants of diabetic
mothers, syndromic appearence and intrauterine fetal cardiac anomalies,
echocardiography was performed by pediatric cardiologists.

Results: The frequency of the congenital cardiac disease was 6,6% (217/3287) in
neonates hospitalised in the last five years. 59 (27,2%) of the patients were premature
babies, 158 (72,8%) were term babies. 68 (31,4%) of the patients have consanguineous
parents. The main hospitalization reason was outpatient diagnosis (42,3%) and
intrauterine diagnosis (27,6%). 56,6% of the patients had a determinable risk factor in
antenatal period. Fetal echocardiography was performed in 60 (27,6%) of the neonates.
Pediatric cardiological examination was mainly requested for cyanosis (54,3%). 76
patients (35,1%) had acyanotic congenital cardiac disease, 133 patients (61,3%) had
cyanotic congenital cardiac disease. The most common defects in cyanotic patients was
pulmonary atresia and ventricular septal defect in acyanotic patients. In 18 patients
(8,3%) congenital structural anomalies was accompanied and in 12 patients (5,5%) a
sydrome. The mean duration of patients in the unit was 17.34 + 19.27 days. 30,8%
(67/217) of all patients and 44,2% (31/70) of the operated ones expired in the NICU.
Exitus rate was higher in cyanotic patients (38% vs 20%, p=0,001).

Conclusion: Our results show that complex cardiac patients are referred to our
unit, probably for we have Perinatology, Pediatric Cardiology, Pediatric Cardiovascular
Surgery and Neonatology Departments in our hospital and cyanotic patients had a
higher mortality rate.

Keywords: Congenital cardiac disease, newborn.
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1. GIRIS AMAC

Dogustan kalp hastalig1 terimi kardiyovaskiiler sistemin dogustan olan yapisal
veya fonksiyonel anomalilerini igerir.! Dogustan kalp hastaliklari (DKH), dogumsal
major anomaliler arasinda en sik goriilen hastahklardir. Insidansi 6-8/1000 canli
dogumdur, prematiire bebeklerde ise bu oran Patent Duktus Arteriyozus (PDA)
sikliginin fazla olmasi nedeni ile artmistir (insidanst 12,5/1000 canli dogum).? Tedavi
yontemlerindeki ilerlemelere ragmen DKH’1 tiim malforme dogumlardaki 6liimlerin %
46’smdan, tim bebek olimlerinin ise % 3’iinden sorumludur.? Yenidogan déneminde
dogustan kalp hastaliklarinin bulgulari siyanoz ve sok benzeri agir bulgular olabilecegi gibi,
asemptomatik {ifiiriim veya disritmi de olabilir.>**> Mortalite ve morbidite DKH’m tipi ile
iligkilidir. Siyanotik DKH’1 daha agir seyretmektedir.2’4 Hastaliklar1 Kontrol Merkezi
(CDC) 2005 yilinda, Amerika Birlesik Devletleri’'nde siyanotik DKH’in sikligini
56,9/100 000 canli dogum olarak bildirmektedir”> Ulkemizde de 1999 yilinda
yaymlanan perinatal Oliimlerin nedenleri arasnda % 13,7 oranla konjenital
malformasyonlar yer almaktadir.® Unitemizde daha 6nce yapilan ¢alismalarda DKH
arasmnda en sik goriilen kalp hastaligi % 46 ile ventrikiiler septal defekt (VSD) olup, onu
siras1 ile atriyal septal defekt (ASD), PDA ve biiyiik arter transpozisyonu (BAT)
izlemistir,” yine 1993-1998 yillar1 arasma ait 5 yillik veriler degerlendirildiginde
iinitemizde DKH tanist alan 161 olgunun % 65’ini erkek bebeklerin olusturdugu ve %
31,5 bebegin prematiire oldugu, en sik tanilarm % 22,9 olan PDA ve % 18,2 sikliktaki
VSD oldugu goriilmiistiir.®

Bu calismada Cukurova Universitesi Balcali Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim
Unitesi’ne son 5 yilda yatirilarak izlenen dogustan kalp hastahklarnin retrospektif
olarak taranarak, bu bebeklerin fotal ekokardiyografileri (EKO) olup olmadigy, liniteye
yatirildiklarindaki tanilari, anjiyografi sonuclari, yenidogan donemindeki ve daha
sonraki tedavi sekilleri ve prognozlarmin belirlenmesi ve daha dnce iinitemizde yapilan

calismalarin verilerine dayanilarak kargilastirilma yapilmasi amaglanmistir.



2. GENEL BILGILER

DOGUSTAN KALP HASTALIKLARI

2.1. Tanim

Dogustan kalp hastalig1 terimi kardiyovaskiiler sistemdeki dogumda veya daha
sonra tanmmlanabilen, dogustan olan, yapisal veya fonksiyonel anomalileri igerir.
Kalpteki yapisal bir kusur konjenital kalp defekti, konjenital kalp anomalisi veya

kardiyovaskiiler malformasyon olarak isimlendirilebilmektedir."”

2.2. Epidemiyoloji

Dogustan kalp hastaligi sikligi tiim canli dogumlarda yaklasik % 0,6-0,8 olarak

bilinmektedir.>' %!

Bu oran o6li dogumlarda % 3-4, abortuslarda % 10-25 ve
prematiirelerde (PDA disinda) % 2 ile daha yiiksektir. Semptomlar itibariyle DKH’lar1
genis bir spektruma sahiptir. 1000 yenidoganin 2-3’iinde yasamin ilk bir y1li i¢erisinde
kalp hastalig1 semptomlar1 ortaya ¢ikar. Dogustan kalp hastaliklar1 ile dogan bebeklerin
ise ilk hafta % 40-50’sine, birinci ayda % 50-60’ mna tan1 konulabilmektedir.'*"

Ulkemizde Giiven ve arkadaslar1' tarafindan 2002-2003 yillar1 arasinda yapilan
bir ¢aligmada prematiir ve matiir yenidogan servislerine yatirilan bebeklere yapilan
ekokardiyografik inceleme neticesinde dogustan kalp hastaligi sikligi % 4,9 olarak
bulunmustur. En sik saptanan asiyanotik konjenital kalp hastaligt ASD ve VSD iken,
siyanotik hastaliklar arasinda en stk BAT ve Fallot tetralojisi (FT) bulunmustur.'

Bazi dogustan kalp hastaliklarmm cinsiyete gore degiskenlik gdsterdigi
bilinmektedir. BAT, aort darlig1 (AD) ve trikiispid atrezisinin erkeklerde; PDA, ASD ve
AVSD’lerin ise kizlarda fazla oldugu goriilmistiir."

Dogustan kalp hastaliklarmin kendi i¢inde dagilimlarina bakildiginda VSD 9% 25-
30 oraniyla ilk sirada yer almakta olup, siyanotik DKH’lar1 i¢cinde en sik FT karsimiza
cikmaktadr.!%13:16



2.3. Etyoloji

Dogustan kalp anomalilerinin etyolojisi heniiz iy1 bilinmemekle beraber % 90’ min
olusumu genetik ve cevresel faktorlerin etkilesimi sonucu, multifaktoriyel olarak
aciklanmaya calisilmaktadir.'”

Spesifik teratojenler arasmnda annenin aldig1 ilaglardan hidantoin % 2-3 oraninda
pulmoner darlik (PD) ve AD, aort koarktasyonu (AK) ve PDA’ya; lityum, Ebstein
anomalisi (EA) ve ASD’ye; talidomid FT, trunkus arteriyozusa (TA); trimetadion ise %
15-30 orannda BAT, FT ve hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS)’a yol acar.
Progesteron—ostrogen alan annelerin ¢ocuklarinda ise BAT goriilmiistiir.'®'®1

Hamileliginde ytiksek oranda alkol kullanan kadmlarda 1000°de 49 gibi bir oranda
eslik eden kalp malformasyonlari bildirilmektedir.** Annenin sigara kullanimi1 trunkus
arteriyozus, PDA ve ASD’in olusmasmnda nemli risk faktorii olarak gdriinmektedir.”!
Annedeki diyabet hastaligi ¢ift ¢ikish sag ventrikiill (CCSV), FT, BAT ve VSD ile
iligkilidir. Annedeki fenilketoniiri, romatoid artrit ve sistemik lupus eritematozus gibi
kollajen vaskiiler hastaliklar, koagiilopati gibi bozukluklar yenidoganda konjenital kalp
defekti riskini yiikselten diger hastaliklardir.'®'"® Gebeliginin ilk 3 aymnda, annenin
kizamik¢ik enfeksiyonu ile karsilasmis olmasi; kalp defektli bir bebege sahip olmasi
igin yiiksek risk faktoriidiir.'®*

Ailelerdeki dogustan kalp hastaligi prekiirrens (dogum anindaki hasta akraba
sayist) ve tekrarlama riski artmistir. Bununla birlikte izole defektleri olan hastalarm %
2-4’iinde ailesel DKH saptanmistr. DKH’I1 hastalarda tanimlanmis tek gen defektleri
(Marfan, Noonan ve Di George sendromu gibi) bulunmaktadir.”?

Kromozomal hastaliklar ile kardiyak defektler arasinda en iyi bilinen iligki trizomi
21’11 bebeklerde goriilen anomalilerdir. Down sendromlu olgularm % 40’mda DKH
bulunmakta ve bunlarm da yaklagik yarismi1 AV kanal defekti olusturmaktadir. Kalan
patolojilerin ¢ogunu ise VSD, ASD ve PDA olusturmaktadir.'®** Trizomi 18 (Edwards
sendromu) ve Trizomi 13’de (Patau sendromu) de DKH’na yiiksek oranda rastlanir.
Bunlarin ¢ogu yenidogan doneminde oliir. Bu vakalarda 6zellikle ASD, VSD, PDA
goriilmektedir. Kalp pozisyon anomalisi de siktir.”®

Sendromik konjenital kalp defektleri icerisinde teshis edilen diger kromozomal

anormallikler: Tetrazomi 22p (Cat-eye sendromu) ve Turner sendromudur. Tetrazomi



22p, total pulmoner vendz doniis anomalisi (TAPVD) ile; Turner sendromu ise sol taraf
obstriiktif lezyonlari ile seyreder.'® Marfan sendromlu vakalarda bikiispit aorta, mitral

25

valv prolapsusu ve idiyopatik aort dilatasyonuna rastlanir.”> Bazi kromozom

bozukluklarinda gériilen DKH’lar1 Tablo 1°de goriilmektedir.?*

Tablo 1. Baz1 Kromozom Bozukluklarinda Dogustan Kalp Hastaliklar1

Hastalik Kromozomal DKH insidans1 | Sik goriilen DKH
anomali

Patau sendromu Trizomi 13 % 90 VSD, ASD, PDA

Edward sendromu Trizomi 18 % 99 VSD, ASD, PDA

Down sendromu Trizomi 21 % 50 AVSD, VSD, ASD, PDA

Cri du chat sendromu | 5p- % 25 VSD, PDA, ASD

Turner sendromu 45 X0 % 35 AK, AD, ASD

Klinefelter sendromu | 47 XXY % 15 PDA, ASD

AD: Aort kapak darligi, AK: Aort koarktasyonu, ASD: Atriyal septal defekt, AVSD: Atriyoventrikiiler
septal defekt, PDA: Patent duktus arteriyozus, VSD: Ventrikiiler septal defekt

Birinci derece akrabalarmdan (anne-baba-kardes) kardiyovaskiiler defekt varsa,
bebekte DKH olma riski artmaktadir.”® Hipoplastik sol kalp sendromlu erkek ¢ocuga
sahip ebeveynlerin bikiispid aort kapagi defektine sahip olma oranmi % 25°den daha

fazladir.”

2.4. Normal Kalp Embriyolojisi

2.4.1. Erken Kardiyak Morfogenezis

Kalp embriyoda gelisen ilk organdir ve fonksiyon goren ilk major sistem
kardiyovaskiiler sistemdir.”® Kalp birka¢ embriyolojik orijinden, karmasik bir siirecle,
bir seri morfogenetik etkilesmeler sonucu olusur. Hizli biiyiiyen embriyonun, besin ve
oksijen gereksinimini saglayabilmesi i¢in kalbin erken gelismesi gereklidir. Primordial
kalp ve vaskiiler sistem ilk olarak embriyonik gelismenin 3. haftasmin ortasinda ortaya

cikar. Insanlarda 17. giinde tiibiiler kalbin kontraksiyonlar1 baslar.?®*’



Kalp baglangicta birbirine paralel iki boru seklindedir. Dordiincli haftanin basinda
tek bir boru halinde orta hatta birlesir ve kalp tiipiinde bogumlagmalar olusur. Atriyum,
ventrikiil ve trunkus bdlgeleri ortaya cikar. Primitif kalp tiipii igerisinde kraniyal

bolgeler ventrikiilleri, kaudal bolgeler de atriyumlari olustururlar.?®*%%

2.4.2. Kardiyak Looping (Kardiyak Kivrilma)

Genel olarak 22-24. giinlerde atriyumlarm altinda, ventrikiil bolgesinde, saga dogru
biikiilme ile trunkus bélgesinde yukar1 dogru kivrilma olur. Buna “kalp lupu”, biikiilme
saga dogru oldugu i¢in “sag lup” (D loop; Dextro loop) denir.?***** Lineer kalp tiipiiniin
ventral yiizeyi, lup yapmis kalbin dis kavsini olusturur. Dorsal yiizey ise i¢ kavsini
olusturur. Luplasma swrasinda ikinci kalp alanmdaki hiicreler, tlipiin her iki ucuna
eklendik¢e dis kavsin kraniyal yonii boyunca ventrikiiler odaciklar gelismeye baslar.
Bunu daha sonra kaudalde atriyumlarin olusumu izler. Atriyoventrikiiler septumun veya
konotronkuslarin hareketinin durmasi veya tamamlanmamasi, giris ve ¢ikis yollarmin
hizalanma kusuru ile sonuclanabilir. Atriyoventrikiiler septum saga dogru kayamazsa,
hem sag hem de sol atriyoventrikiiler kanal, sol ventrikiil ile iliskide olacaktir. Bu
durum, cift girisli sol ventrikiil olarak bilinir. Benzer olarak konotrunkal septum sola

dogru kayamazsa cift ¢ikigl sag ventrikiil olusur.??

2.4.3. Kardiyak Septasyon (Kardiyak Boliinme)

Birinci aymn sonunda atriyumlar iki loblu gériiniim kazanir. Ikinci aym basinda
primum atriyal septum, yukaridan asagiya dogru gelismeye baslar. Bu gelisme atriyo-
ventrikiiler (AV) kapaklar hizasma gelmeden bir agiklikla sonlanir. Bunu izleyen
giinlerde, septum primumun saginda, ikinci bir septum (septum sekundum) gelismeye
baslar. Bu ikinci septum, foramen ovale hari¢, septum primumu tamamen oOrter.
Embriyolojik gelismede soldaki venler birleserek, sinus venozus ve koroner sinusu
yaparlar. Sol siiperiyor vena kava genellikle tamamen kapanir. Sagdaki venodz gelisimler
fotal hayatin ilk 35-40 giinlinde olur. Sag siiperiyor vena kava normal vendz doniisii
saglar. Bu gelisim siireci devam ederken fotal hayatin 30. giiniinden itibaren ventrikiil

septumunun gelisimi de bas,lar.28’29’30



Fotal hayatin 40. giiniinden itibaren endokart yastiklari, ventrikiil dis duvarlarmdan
baslayp merkeze dogru gelisirler. Bu donemde trunkus arteriyozus; aort ve pulmoner
arter olarak ikiye bdliinmeye baglar. Trunkus boliinmesi membrandz ventrikiiler
septumun olusmasi ile sonlanir. Fotal hayatin 7. haftalarinda aort ve mitral kapaklarin

gelisimi tamamlanir.®**°

2.4.4. Arkus Aorta Gelisimi

Aortik kese, konotrunkusun distalinde uzanir ve aortik ark arterleri olarak bilinen
alt1 bilateral simetrik damarm olusumunu saglar. Birinci ve ikinci ark arterleri
involusyona ugrar ve besinci arter hicbir zaman tam olarak olusmaz. Ugiincii aortik ark
arteri, proksimal karotis arterlerin olusumunda yer alir. DSrdiincii sol aortik ark arteri,
sol ana karotis ve sol subklaviyen arterin proksimal kismimn1 olusturur. Sag doérdiincii
aortik ark arteri, sag subklaviyen arterin proksimal kismni1 olusturur. Altinci sag aortik
ark arteri, proksimal pulmoner arterlere katilir. Altinci sol aortik ark arteri, duktus
arteriyozusu olusturur. Patent duktus arteriyozus ve proksimal arter hipoplazisi altinci

ark arterin gelisimindeki defektlerin sonucudur.?

2.5. Fotal Dolasim

Fotiiste yiiksek saturasyonlu kanm metabolik aktif dokulara (kalp ve beyin gibi)
tasmmas1 ve desatiire kanin gaz degisimi i¢in plasentaya tagimmmasi gereklidir. Bunun
gerceklesmesi i¢in santral santlar ve Oncelikli akim yollar1 vardir. Bu santlar; venoz
sistemde (duktus venozus), kalpte (foramen ovale) ve arteriyel sistemde (duktus
arteriyozus) yer almaktadir.>’"!

Oksijeni yliksek kan plasentadan umblikal ven ile gelir. Kanin % 50’si karacigere
ugramadan inferiyor vena kavaya (VCI), diger yaris1 ise karaciger sinuzoitlerine akar,
duktus venozus yolu ile VCI’ya girer. Inferiyor vena kavadaki kan sag atriyuma bosalr,
VCI kani pelvis ve abdomene ait vendz kani igerdigi i¢in umblikal ven satiirasyonu
kadar yiiksek degildir. Inferiyor vena kavadaki kanin ¢ogu sol atriyuma foramen ovale

yolu ile geger. Burada akcigerlerden gelen az miktardaki desatiire kan ile karisir. Kan

sol atriyumdan sol ventrikiile gecer ve ¢ikan aortaya atilir.?’



Fotal superiyor vena kava kani oldukga diisiik miktarda oksijen icerir. Bu kanin
biiyiik kism1 sag atriyumdan trikiispit kapak yoluyla sag ventrikiile geger. Az bir kism1
foramen ovaleden sol atriyuma gecer. Sag ventrikiildeki kan pulmoner artere atilir.
Pulmoner arteriyal yataktaki vazokonstriiksiyon nedeniyle kanmn sadece % 8-15’1
akcigerlere gider. Sag ventrikiil kanmin biiyiik kism1 duktus arteriyozus araciligi ile inen
aortaya, buradan fotlisiin kiiciik bir kismma dagilir ve iki umblikal arter yolu ile
plasentaya geri doner. Fotal yasamda yiiksek pulmoner vaskiiler diren¢ nedeni ile
pulmoner kan akimi yavastir, kanin ¢ok kii¢iik bir kismi ¢ikan aortadan inen aortaya

gider.”

2.6. Neonatal Dolasim

Perinatal donemde kardiyovaskiiler sistemdeki bazi degisiklikler dogumdan hemen
sonra olurken, bazi degisiklikler ise saatler veya gilinler sonra olusmaktadir. Pulmoner
vaskiiler direncin yiiksek diizeyden, diisiik eriskin diizeyine inmesi dogumdan sonraki
1-2 ay icinde olur.?™' Oksijen giicli bir pulmoner vazodilatér olup, solunumun
baglamasi ile vazodilatasyon geligir. Boylece pulmoner arter basinci, sag ventrikiil ve
sag atriyum basinct azalir, kan sol atriyumdan sag atriyuma akar. Sol atriyumdaki
basincm sag atriyumdaki basinca gore daha fazla olmasi sonucu foramen ovale
fonksiyonel olarak kapanir. Dogumdan sonra en son kapanan santral sant duktus
arteriyozusdur. Hayatin 12-48. saatinde kapanir.>®

Matiir yenidoganda duktus arteriyozusun kapanmasi, duktusun ¢ok duyarli oldugu
oksijen tarafindan baglatilir. Bradikinin, katakolaminler ve arasidonik asit metabolitleri
gibi pulmoner vaskiiler diren¢ diismesinde rol oynayan diger faktorler de duktus
arteriyozusun kapanmasma katkida bulunur. Dogumla birlikte prostaglandin E2’de
diisme duktusun kasilmasina neden olur. Bunun nedeni prostoglandin yapmimindan
sorumlu plasentanin devre dis1 kalmasi ve akcigerler tarafindan prostoglandinlerin

yeterince temizlenebilmeleridir.**
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Sekil 1. Santral kan damarlarina ve kalp bosluklarina olan kan akim paternlerini gosteren fotal dolasim. >

2.7. Yenidogan Doneminde Dogustan Kalp Hastaliklarinda Tam

Genetik danigsma, fotal EKO ve gebelikteki olasi risklerin azaltilmasi ¢abalarma
ragmen DKH’nin 6nemli oranda 6nlenebildigi sdylenemez. Erken ve dogru tani ile bu
patolojilerin hem olusabilecek diger organ sistemlerindeki zedelenmeler engellenebilir,
hem de bu hastalarm yasatilabilmesi i¢cin gerekli ameliyatlarm yapilabilecegi merkezlere
daha iyi durumda iletilebilmesi saglanir.' Dogustan kalp hastaligndan siiphelenilen
yenidogann degerlendirilmesi ayrmtili bir anamnez ve ¢ok yonlii bir fizik muayene ile
baglar. Siyanoz dikkatli bir muayene ve nabiz oksimetri degeri ile taninabilir, gogiis
filmi ile akciger damarlanmasma bakilabilir.*?

Yenidogan doneminde DKH’nin klinik bulgular1 anatomik bozukluga gore

degiskenlik gosterir. Solunum zorlugu, siyanoz, sok tablosu gibi agir belirtiler yaninda,



tek basgma ifiirim de olabilir>*> Dogustan kalp hastahgmdan siiphelenilen
yenidoganlarda 6nemli bir veri de semptomlarin ¢ikis zamanidir. Bu hem sorunun
pulmoner veya kardiyak kokenli oldugunun aymrmminda, hem de kardiyak bozukluklarm
ayirict tanisinda yardimct olan bir bulgudur. Degisik kardiyak bozukluklar, duktusun
kapanmasi, pulmoner direncin diismesi gibi fizyolojik degisikliklere denk gelecek
sekilde ilk ay boyunca farklt donemlerde (0-6 giin, 7-13 giin ve 14-28 giin arasinda)

bulgu verirler.'

2.7.1. Siyanotik Yenidoganin Degerlendirilmesi

Siyanoz, mukozalarin, derinin ve tirnak yataklarmm mavimsi renk almasi ile
karakterize bir klinik belirtidir. Siyanoz deoksijenize hemoglobin konsantrasyonunun
5g/dI’nin iizerinde olmasi ile ortaya ¢ikar. Hipoksinin neden oldugu siyanoz, yasamin
ilk 24-48 saatinde periferik vazokonstriiksiyonun neden oldugu ve ekstremite u¢larmnin
mavimsi renk aldig1 periferik siyanoz ile karisabilir. Periferik siyanozlu yenidoganlarda
mukoza pembedir. Yenidoganda siyanozun kardiyak ve solunumsal nedenlerini
ayirtetmek sik karsilasilan bir problemdir. Hipoksi ve siyanozun pulmoner nedenleri
akciger i¢i sag-sol santlardan ve pulmoner vendz desatiirasyondan kaynaklanir.*

Siyanoz periferik siyanoz degilse, nabiz oksimetre ile sag kol ve ayaktan
saturasyona bakilarak preduktal-postduktal farkina bakilmalidir. Eger preduktal oksijen
satiirasyonu postduktal oksijen satiirasyonundan yiiksek ise bu diferansiyel siyanozdur
ve normal iligkideki biiyiik arterlerle beraber pulmoner dolasimdaki desatiire kanin PDA
yoluyla inen aortaya gectigini isaret eder.’>*

Diferansiyel Siyanoz: Yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu, sol kalp
anormallikleri (arkus aorta hipoplazisi, IAA, kritik-agir-AK, kritik-agir-AD) gibi
durumlarda gdriiliir.**?

Reverse Differansiyel Siyanoz: Postduktal oksijen saturasyonunun preduktal
oksijen saturasyonundan daha yiiksek oldugu duruma denilir. Biiylik arter
transpozisyonu ile beraber agir AK veya IAA bulunmasi, BAT ile beraber suprasistemik
diizeyde pulmoner vaskiiler direng olmasi durumlarinda goriiliir. 11k giinlerde yapilan
rutin muayeneler sirasinda ciddi sol kalp obstriiktif lezyonlar1 olsa bile femoral nabizlar

almabilir, ancak duktus kapanmca nabizlar da hissedilmez.'****



2.7.2. Radyolojik Inceleme

Dogustan kalp hastaliklarinin tanisinda kalp bosluklarinin ve biiylik damarlarin
durumu, sekli, gogiis kafesindeki anomaliler ve akciger damarlanmasina iliskin pek ¢ok
bilgi radyolojik inceleme ile elde edilir. On—arka konumda gekilen telekardiyografiden
kardiyotorasik oran (KTO) hesaplanarak kardiyomegali hakkinda fikir edinilebilir.
Diyafragmay1 yiikselten tiim etmenler kalbin biiylik goriinmesine neden olur.
Yenidoganda ve siit ¢ocuklarinda diyafragma yiiksek oldugundan kalp yatay
goriiniimdedir. Bu nedenle de KTO i¢in smir yenidoganda 0,60 olarak kabul edilir.'®!”

Siyanotik bir bebekte, pulmoner damar gélgelerinin belirginlesmesi BAT, TAPVD,
HSKS, persistan trunkus arteriyozus veya tek ventrikiilii gosterebilir. Pulmoner damar
golgelerinin azalmasi kritik PD, trikiispid atrezisi, FT'nin de dahil oldugu azalmis

pulmoner kan akimli siyanotik kalp hastaliklarinda goriilebilir. Pulmoner ven6z 6dem

TAPVD’de goriilebilir.**

2.7.3. Elektrokardiyografi (EKG )

Kalp kasmnda olusan elektriksel aksiyon akimlarinm viicut yiizeyi iizerinden
kaydedilmesine elektrokardiyografi denir. Kalp hastaliklarmm tani, tedavi ve
izlenmesinde EKG &nemli bir yer tutar. Ozellikle atriyal ve/veya ventrikiiler hipertrofi
varligini ya da ileti bozukluklarmi saptamada EKG’den yararlanilir. Saglikli coguklarda
EKG, yas ile biiylik degisiklik gosterir. Bu nedenle degisik yaslardaki EKG 6zelliklerini
belirleyen kalp hizi, PR, QRS, QT siireleri, R ve S voltajlarina iligkin normal degerleri
saptamak icin tablolardan yararlanilir."”

Yenidogan Elektrokardiyografisi: Yenidogan doneminde hizli hemodinamik
degisiklikler ve EKG ¢ekimindeki pratik zorluklar nedeniyle EKG’nin degerlendirilmesi
zordur. Ayrica bu donemde hipoksi, elektrolit dengesizlikleri, pulmoner vaskiiler direng,
ciddi hemolitik anemi, hiper ve hipovolemi gibi faktorler de EKG’yi etkiler.

Normal yenidogann EKG’sinde bu dénemin hemodinamik o6zelliklerine bagl
olarak sag ventrikiil hakimiyeti, sag aks deviyasyonu, sag prekordiyal derivasyonlarda
yiiksek R dalgalari, sol prekordiyal derivasyonlarda derin S dalgalari, V1’de pozitif T
dalgalart (ilk 5 giin), 3 mm’ye kadar uzanan sivri P dalgalari, sol prekordiyal
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derivasyonlarda negatif T dalgalar1 goriilebilir. Yas ilerledikce QRS aksisola kayar. Sag

prekordiyallerde R amplitiidii zamanla azalir.'?

2.7.4. Ekokardiyografi (EKO)

Semptomatik kalp hastaligi olan yenidoganlarda baslica tani arac1 olup giivenli ve
invazif olmayan bir testtir.?**

M-mode EKO kalp bosluklarinin ve damarlarin c¢aplari, ventrikiiler septum ve
serbest duvar kalmliginin 6l¢limii, sol ventrikiil sistolik fonksiyonu, interventrikiiler
septum ve kapak hareketlerini, perikard sivismm gosterilmesinde onemlidir.** ki
boyutlu EKO, kii¢iik prematiire bebeklerde bile kalp ve biiyiik damarlarm anatomisini
belirgin sekilde goriintiiler. * Doppler EKO ile kalbin yapisi ve kan akim profi birlikte
degerlendirilir. Kalp odaciklarinin basincmm o6l¢iilmesinde ve diger invazif olmayan
yontemlerle degerlendirilemeyen arterlerin degerlendirilmesinde oldukga degerlidir.***’
Renkli Doppler EKO kan akimmin yonii ve tiirbiilansinin goriintiilenmesini saglar.
Daha kisa zamanda da ve daha dogru sonug verir.”*

Fotal Ekokardiyografi: Fotal kardiyovaskiiler hastaliklarn tanisi, hastalik
siirecinin ilerleyisini ve yonetimini izlemek i¢in baslica metottur. Endikasyonu varsa ilk
fotal eko genellikle 18-20. haftalarda yapilir.”® Ekokardiyografideki teknik gelismeler
ve artan deneyim sayesinde giiniimiizde birgok DKH fotal yasamda, fotal EKO yoluyla
tanmabilmektedir. Fotal EKO, DKH riski oldugu diisiiniilen tiim fotiislerde

yapilmalidir.®®
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Tablo 2: Fotal Ekokardiyografi Endikasyonlarl.23

Anneye ait endikasyonlar

1- Annede konjenital kardiyovaskiiler malformasyonlar
2- Bilinen bir kardiyovaskiiler teratojen ile kargilagsma
3- Diyabetes mellituslu anne

4- Kollajen doku hastalig1

5- Anne kaygis1

6- Ileri anne yas1

Ailesel endikasyonlar

1- Onceki cocuk veya fotiiste konjenital kardiyovaskiiler malformasyon
2- Babada konjenital kardiyovaskiiler malformasyon

3- Genetik sendrom i¢in aile oykiisii

4- Malformasyon sendromu-aile oykiisii

5- Diger dogumsal defektlere ait aile oykiisii

Fotal endikasyonlar

1- Obstetrik ultrasonda yapisal kardiyovaskiiler malformasyon siiphesi
2- Kalp dis1 malformasyon

3- Kromozom anomalisi

4- {kizden ikize transfiizyon sendromu

5- Hidrops fetalis

6- Aritmi

7- Ense kalinligmm artmasi

2.7.5. Kateterizasyon ve Anjiyografi

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi cogu DKH’I1 bebek i¢cin tan1 koydurucu son

testtir. Basing degerleri, darlik yeri ve siddeti, eger varsa sol-sag ya da sag-sol santin

yeri ve miktar1 hakkinda bilgi edinilmesini saglar. Islem sirasinda balon atriyal

septostomi ya da palyatif cerrahi gerektiren siyanotik dogustan kalp hastalifi olan

yenidoganlarda kateterizasyon ve anjiyografiden yararlanilir.** Diger invazif olmayan

islemlerle goriilemeyen kardiyak yapilarin anatomisinin tam olarak belirlenmesi amaci

ile kateterizasyondan yararlanilmaktadir.''
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2.8. Dogustan Kalp Hastaliklarimin Siniflamasi

Dogustan kalp hastaliklar1 siyanotik ve asiyanotik olarak iki gruba ayrilir.
Siyanotik DKH’lar1 pulmoner kan akimmin hizmma gore iki gruba, asiyanotik DKH’lar1

ise voliim ve basmca gore iki gruba ayrilir (Tablo 3).'%!7%7

Tablo 3: Dogustan Kalp Hastaliklarinin Siniflandiriimasi
ASIYANOTIK DOGUSTAN KALP | SIYANOTIK  DOGUSTAN  KALP
HASTALIKLARI HASTALIKLARI

1- ARTMIS VOLUM YUKUNE YOL
ACANLAR

1- PULMONER KAN AKIMI AZALMIS
(Pulmoner darlik veya atrezi ile birlikte)

A- Soldan saga sant lezyonlari
Ventrikiiler septal defekt (VSD)
Atriyal septal defekt (ASD)
Atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD)
Patent duktus arteriyosus (PDA)
Aortikopulmoner pencere

B- Regiirjitan lezyonlar
Konjenital mitral kapak yetersizligi
Konjenital trikiispid kapak yetersizligi

Pulmoner kapak yoklugu

Fallot tetralojisi

Trikiispid atrezisi

Mitral kapak atrezi

Pulmoner atrezi

Pulmoner darliklh BAT, Tek wventrikiil,
trunkus arteriyozus

Cift cikish sag ventrikiil (CCSV)

Ebstein anomalisi

Kritik pulmoner kapak darligi

2- ARTMIS BASINC YUKUNE YOL
ACANLAR-obstriiktif lezyonlar

2- PULMONER KAN AKIMI ARTMIS
(Pulmoner darlign eslik etmedigi)

Pulmoner kapak darlig1 ( PD)
Aort kapak darlig1 (AD)

Aort koarktasyonu (AK)
Mitral kapak darlig1 (MD)

Biiytiik arter transpozisyonu
Hipoplastik sol kalp sendromu
Trunkus arteriyozus

Tek ventrikiil

Cift cikish sag ventrikiil

Cift girisli sol ventrikiil

Total anormal pulmoner ven6z dontis

KARDIYOMIYOPATI

1- Asimetrik septal hipertrofi
2- Dilate kardiyomiyopati (Sol ventrikiil
sistolik disfonksiyonu)
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2.8.1. AST'YANOTIK DOGUSTAN KALP HASTALIKLARI

2.8.1.1. Artms Voliim Yiikiine Yol A¢an Dogustan Kalp Hastaliklan

Soldan Saga Sant Lezyonlar

Yenidogan bebeklerde sag ventrikiiliin kalmlik ve sertligi sol ventrikiiliinkine esit
veya daha fazladir, dolayisiyla dogumda soldan saga sant yoktur veya azdir.® Pulmoner
vaskiiler direncin diismesi ile birlikte, pulmoner akim ve basincin artmasi sonucu soldan
saga sant lezyonlar1 olusur. Ventrikiiler, atriyoventrikiiler, arteriyel ve biiylik arterler
diizeyindeki defektlerin olusturdugu fizyolojik degisiklikler santin biiyiikliigiine ve dogum

sonrast donemdeki pulmoner ve sistemik vaskiiler diren¢ degisikliklerine bagl1d1r.24

ATRIYAL SEPTAL DEFEKT (ASD)

Atriyal septal defekt, sag ve sol atriyumlar arasindaki septumun tam olarak
kapanmamasi ile karakterize, sik goriilen bir dogustan kalp hastaligidir. Sekundum
ASD, primum ASD, siniis venozus tipi defekt, patent foramen ovale (PFO), koroner
siniis tipi ASD seklinde olabilir.’” ASD dogustan kalp hastahiklarmm % 5-10’unu
olusturmaktadir. Kizlarda daha siktir (erkek/kiz oran1 '5).*

Sekundum ASD: Fossa ovalis bdlgesini tutar ve en sik (% 50-70) rastlanan tipidir,
genellikle asemptomatiktir. **

Primum ASD: Tim ASD’lerin % 20’sini olusturur. Hemen AV kapaklarin
yakmmda ve foramen ovalenin altinda yeralir. Endokardiyal yastik gelisimindeki
bozukluklardan kaynaklanir. Bu endokardiyal yastik kusurlari ya parsiyel AV kanal
(primum ASD + AV kapak anomalisi) veya total AV kanal (Primum ASD+ VSD+ AV
kapak anomalisi) seklinde goriiliir.*®

Siniis venozus tipi defekt: Fossa ovalisin iist tarafindadir. Vena cava siiperiyor’un
giris yeri ile yakin iliskidedir ve bazen vena kava siiperiyor kani sol atriyuma girer.'”

Koroner siniis tipi ASD: Koroner siniis tarafindan isgal edilen pozisyona yerlesen

nadir bir ASD tipidir.”’
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Klinik: Genellikle bebeklik doneminde bulgu vermez. Primum ASD major mitral
kapak yetersizligi ve multiple kardiyak defektlerle birlikte oldugu zaman bebeklik
déneminde kalp yetmezligi semptom ve bulgular gelisebilir."”

Komplet AV septal defekt varliginda bulgular1 primum ASD’e benzer. Ancak tek
kapagm yetersizligi belirgindir ve birinci kalp sesi tek isitilir. Pulmoner hipertansiyon
erken gelisirse ikinci ses sabit ve ¢ift isitilir. Pulmoner komponent ise siddetlidir."!”

Elektrokardiyografi: Sag aks sapmasi goriiliir. Sag dal blogu ile birlikte olabilen
rsR veya rSR paterninde sag ventrikiil hipertrofisi goriiliir. Primum tipit ASD’de sol-aks
deviyasyonu siktir. En sik goriilen aritmiler atriyal fibrilasyon ve atriyal flatterdir.'”

Telekardiyografi: Sag atriyum ve sag ventrikiil genislemesi ile birlikte
kardiyomegali ve pulmoner vaskiilaritede artma goriilebilir.>**’

Ekokardiyografi: Defektin yeri ve cap1 belirlenir. Komplet AV septal defektte
AV kapaklarin durumu, tek kapak, kapaklarm ayni diizeyde bulundugu belirlenebilir.'”

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Santin siddeti ve lokalizasyonu saptanir.
Defektin yeri, boyutlari, basing gradiyenti ve kalp bosluklarmin basmnglari, kalp debisi,
santm debisi ve diger anomalilerin olup olmadig: saptanir.®**’

Prognoz ve Komplikasyonlar: Defekti zamaninda trankatater ile kapatilan
olgularda beklenti, normal bir yasam siiresi ve kalitesidir. Oliimler en ¢ok Eisenmenger
sendromunu takiben konjestif kalp yetmezligi gelismesi sonucunda meydana gelir.
Diger 6lim nedenleri; tromboemboliler, pulmoner vaskiiler tromboz, beyin abseleri,
enfeksiyonlar ve benzeridir.*®

Tedavi: Semptomatik olgularda, pulmoner arter/aorta akim orani 1,5’in iizerinde

ise ASD kapatilmalidir. Cerrahiye alternatif olarak, se¢ilmis olgularda septal okliider ile
perkiitan olarak ASD kapatilabilmektedir.*”-*

VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT (VSD)

Defekt sag ve sol ventrikiiller arasindaki septumda bulunan bir deliktir. VSD c¢esitli
biiyiikliikte, septumun herhangi bir yerinde yer alabilir, nadiren de septumun tamamen

yoklugu bigiminde olabilir."’

VSD en sik goriilen dogustan kalp anomalisidir.
Prevalanst 1000 canli dogumda 2,5’tur. Tek basma veya diger DKH’lar1 ile birlikte

goriilebilir. Fallot tetralojisi, ¢ift ¢ikish sag ventrikiil, TA gibi DKH’da kompleksin bir
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pargasi olarak; BAT gibi bazi hastaliklarda ise eslik eden anomali olarak bulunur.'?

Ventrikiiler septal defektler septum igindeki pozisyona gore smiflandirihirlar (Sekil 2).%
1. Perimembran6éz VSD’ler: Komsu muskuler septuma eslik eden defekte gore
perimembranéz VSD’ler, inlet (AV kanal tipi), trabekiiler (basit VSD) ve outlet
(subaortik ya da subpulmonik VSD) defektler olarak adlandirilirlar. Perimembranéz
defektler en sik goriilen tiptir (% 70).%
2. Muskiiler VSD’ler: Defekt sayis1 genelde birden fazladir. Muskuler septumun
apeksinde yerlesmis kiiciik defektler dogumda sikhikla goriiliir ve genellikle

kendiliginden kapanir. Santral, apikal, marjinal gibi tipleri de bulunmaktadir.”

[ Outlet

[J Membransz
[ Trabekiler
[ inlet

Outlet defekt

~ Marjinal defekt

—— Santral defekt
Inlet defekt ——

=5 Apikal defekt

Sekil 2:Perimembrandz ve muskuler ventrikiiler septal defekt

Klinik: izole VSD’li bebek hayatin ilk haftalarinda nadiren semptomatiktir.
Semptom olacaksa genellikle pulmoner vaskiiler direncin diistiigii ve hematokrit
diizeyinin postnatal en diisiik diizeyine ulastigi zaman olur. Bebek tasikardik ve
takipneiktir. Biventrikiiler debi artisi sonucu hepatomegali goriliir. Eger basing
kisitlayic1 defekt ve septumdan yiiksek velositeli jet akim varsa parasternal bolgede,
onden sternuma dogru yonlenen bir tril genellikle vardir. Ufiiriim genellikle giiriiltiilii ve
holosistoliktir. **

Elektrokardiyografi: Pulmoner hipertansiyon eslik ediyorsa sag aks deviyasyonu
goriilebilir, sol ventrikiiler ve sol atriyal genisleme siklikla oldugundan I.derivasyonda
genis bifid P dalgasi goriilebilir. '

Telekardiyografi: Pulmoner hipertansiyonun yerlestigi, pulmoner damar
direncinin arttig1 genis defektlerde pulmoner konus belirgin, akciger damarlanmasi

santralde yogunlasmus, periferde ise azalmistir.'”
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Ekokardiyografi: Ventrikiiler septal defektlerin yeri, genisligi, iki ventrikiil
arasindaki basing farki, Qp/Qs (pulmoner debi/sistemik debi) orani, VSD ile birlikte
diger patolojilerin tespiti i¢in gereklidir.?’-**

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Kompleks anatominin degerlendirilmesi,
pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik siiphesinin kesinlestirilmesi ve transkateter
girisimsel tedavi i¢in preoperatif olarak santin miktar1 ve periferik vaskiiler direnci
belirlemek amaciyla yapilir.'*2*

Prognoz ve Komplikasyonlar: Defektlerin biiyiik kismi % 70-75 oraninda
spontan olarak, genellikle ilk 2 yil i¢inde kapanir. Bu kapanma olasilig1 miiskiiler
olanlarda daha fazladir?’ Konjestif yetmezlikli VSD’lerde 6lim riski % 11
dolaymdadir. Bu bireylerin yaklagik % 3’iinde subvalviiler darlik gelisir. Kiiciik
defektlerden subarteriyel olanlarda aort kapak prolapsusu ve aort yetersizligi, bazi
VSD’lerde sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu (subaortik ridge) gelisebilir.!”

Tedavi: Kiigiik defektlerin tedaviye gereksinimleri yoktur, takip edilmeleri gerekir.
Genis soldan saga santi1 olanlar ve medikal tedaviye ragmen biiyiime geriligi olan
hastalar erken cerrahi tedaviye ihtiya¢ duyarlar. VSD’de kalp yetmezligi varsa
inotropik, diiiretik ve ardyiik azaltict ilaglar verilir.?® 1 yasmdan sonra pulmoner arter
basmcina bakilmaksizin, QP/QS orani en az 2:1 olan sol sag sant varliginda cerrahi

kapatma gereklidir.***’

PATENT DUKTUS ARTERIYOZUS (PDA)

Patent duktus arteriyozus, sol pulmoner arter ve inen aorta arasindaki normal f6tal
yapnm devam etmesidir (Sekil 3).'*** Duktus yapisindaki immatiirite nedeniyle
prematiire bebeklerde daha sik goriiliir. Kizlarda daha fazla goriiliir. PDA, tiim dogustan

kalp hastaliklarmm % 5-10’unu olusturur.?*4°
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PATENT
DUKTUS
ARTERIOZUS

Sekil 3: Patent duktus arteriyozus

Klinik: Bulgular soldan saga santin miktarma, yani duktusun ¢apma ve pulmoner
basinca baghdir.

Kiiciik PDA: Hastalar asemptomatiktir. Sol klavikula altinda, sistolo-diyastolik
iifiiriim olabilir. Ufiiriim sistol sonuna dogru giderek kuvvetlenir, diyastol sonuna dogru
ise giderek azalir. Bu nedenle makine iiflirtimii de denir.

Biiyilk PDA: Nabiz basincit artmistir (canli, sigrayict nabiz). Sol ventrikiil
aktivitesi artmigtir. Sol 1-2. interkostal aralikta tril ile birlikte sistolo-diyastolik tifiiriim
duyulur. Pulmoner hipertansiyon gelisirse ikinci kalp sesi sertlesir ve iiflirlimiin
diyastolik kismi hafifler veya kaybolur. Mitral odakta mitral akim fazla oldugundan,
middiyastolik rulman duymak miimkiindiir.*!

Elektrokardiyografi: Kiicik PDA’da normaldir. Biiylik PDA’da sol aks
deviyasyonu ve sol ventrikiil hipertrofisi vardir. Pulmoner hipertansiyon gelisirse
biventrikiiler hipertrofiye doniisiir.

Telekardiyografi: Kiicik PDA’da normal, biiyik PDA’da kardiyomegali,
pulmoner konusta belirginlesme, akciger damarlanmasmda artis gibi klasik sol-sag sant
bulgular1 goriiliir.

Ekokardiyografi: Sol atriyum, sol ventrikiil, pulmoner arter genistir. Duktus c¢ap1
suprasternal cukurdan ekokardiyografide goriilerek oOl¢iilebilir. Doppler ile ana
pulmoner arterde devamli tiirbiilan akim almnr.'%*!

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Sag atriyum ve ventrikiille
karsilastirildiginda pulmoner arterdeki satiirasyon santmn boyutuyla orantili olarak

artmistir.  Genis duktusu olanlarda pulmoner arter ve sa§ ventrikiil basinglari

yiikselmistir.'
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Prognoz ve Komplikasyonlar: Prematiir PDA’s1 disinda genellikle spontan
kapanmaz. Biiyiik PDA’da pulmoner arterler hem yiiksek volime hem de yiiksek
basmca maruz kaldigi i¢in hizla pulmoner hipertansiyon gelisir ve Eisenmenger
sendromuna doniisebilir.*!

Tedavi: PDA tanis1 almis yenidoganda kalp yetersizligi varsa antikonjestif tedavi
verilmelidir. Prematiirede ise kalp yetersizligi bulgusu varsa destek tedavisi, sivi
kisitlamasi ve diiiretik verilmesi genellikle sorunu ¢ozer.*! Duktus kapanmamissa 3.
giinden sonra intravendz indometazin verilebilir. Bunun i¢in hastada duktusa bagl bir
kalp hastaliginmn olmadigmin gdsterilmesi gerekir ve trombositopeni, kanama diyatezi,
aktif kanama, nekrotizan enterokolit ve oligiiri olmamalidir.*'* Ayrica oral veya
intravendz ibuprofen verilebilir. ibuprofen kullanma sartlar1 da indometazin gibidir.*'*
Miadinda dogan bebeklerde bu yontem genellikle etkili degildir. Pulmoner
hipertansiyon gelismigsse ve medikal tedavi ile kalp yetersizligi diizeltilemez ise
yenidogan donemi dahil, her yasta acil ameliyat onerilir. Ayrica ¢ogu vakada perkiitan

yolla PDA kapatilabilmektedir.*!

ATRIYOVENTRIKULER SEPTAL DEFEKT (AVSD)

Atriyoventrikiiler Septal Defektler (AVSD), siklikla endokardiyal yastik defekti
veya atriyoventrikiiler kanal defekti olarak adlandirilirlar.”® Tim DKH’larin % 4-5’ini
olusturur.”” Down sendromlu bebeklerin yaklasik % 40’mnda dogustan kalp hastaligi
bulunur ve bu defektlerin yaris1t AVSD’lerdir.** Komplet veya parsiyel AVSD seklinde
iki gruba ayrilabilir. Komplet AVSD’de, primum ASD, inlet VSD, tek AV kapak ve AV
kapaklarda kleft defektlerinin hepsi bir aradadir.**

Klinik: Yenidogan bebeklerde siklikla iifiirim duyulmaz. Komplet AVSD’li
bebeklerin ¢ogunlugu hayatin ilk haftalarinda takipne, terleme, kotii beslenme ve
biiyiime geriligi ile bagvurur. Birinci kalp sesi genellikle normal ancak bazen normalden
daha giiriiltiilii olabilir, ikinci kalp sesi ¢iftlesmesi duyulabilir.>***

Elektrokardiyografi: Sol aks deviyasyonu gorilir. Sag prekordiyal
derivasyonlardaki pozitif T dalgalarmm ve belirgin R dalgalarinin varligi sag ventrikiil

hipertrofisini gézlenir.'
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Telekardiyografi: Yuvarlak bir kalp ve kardiyomegali vardwr. Sag atriyal
genislemenin gostergesi olan belirgin sag kontur ve pulmoner damarlanma artisi
goriiliir.?*’

Ekokardiyografi: Atrriyal ve ventrikiiler septal defektler ile beraber olan ortak
atriyoventrikiiler kapak yapis1 gosterilir. Kapagin ekleri, ventrikiillerin biiytikliikleri ve
AV kapak yetersizliginin derecesi degerlendirilebilir.??

Kalp Kkateterizasyonu ve anjiyografi: Pulmoner vaskiiler basmcin
hesaplanmasmda veya eslik eden lezyonlarn tanimlanmasi amaciyla yapilir.'

Prognoz ve Komplikasyonlar: Komplet AVSD’li hastalarda dogumdan 1-2 ay
sonra kalp yetersizligi olusur ve tekrarlayan akciger enfeksiyonlar siktir. Cerrahi iglem
yapilmayan hastalarin ¢cogu 2-3 yaslarma dek Oliir. Hastalarda genellikle 6-12 aylar
arasinda pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik gelisme riski yiiksektir.**

Tedavi: Komplet AVSD tedavisinde erken donemde goriilen pulmoner vaskiiler
hastalik riski nedeniyle erken cerrahi Onerilir. Pulmoner banding veya tam diizeltme
yapilabilir. Atriyal ve ventrikiiler defektlere yama konur ve AV kapaklar rekonstriikte
edilir. Parsiyel ve komplet AVSD’li hastalarda operasyon sonrasi rezidiiel AV kapak

yetersizligi veya subaortik darlik gelisimi nedeniyle reoperasyon riski yiiksektir.?’

REGURJITAN LEZYONLAR

KONJENITAL MIiTRAL KAPAK YETERSIZLIiGI (MY)

Konjenital mitral yetersizligin tek basma bulunmasi nadirdir, c¢ogunlukla
atriyoventrikiiler kanal defekti ile birliktedir. Mitral yetersizlik siddeti arttikga sol
ventrikiil-sol atriyum genisligi artar ve mitral kapak halkas1 genisler. Bunun sonucunda
pulmoner hipertansiyon gelisebilir. Hafif MY’li hastalar asemptomtomatiktir. Birinci
kalp sesi normal veya azalmistir, apekste duyulan ve sol koltuk altina yayilan sistolik
ifirim duyulabilir. Elektrokardiyografide sol ventrikiill hakimiyeti goriiliir.

Telekardiyografide pulmoner damarlanma genellikle normal smirlardadir.'***

-20-



KONJENITAL TRIKUSPIT KAPAK YETERSIZLIiGi (TY)

Triklispid kapak yetersizligi kanin tekrar sag atriyuma dogru kacgisma ve sag atriyal
basing artigina neden olan bir durumdur. Asirt hacim yiikii nedeni ile sag ventrikiil ve
sag atriyum genisler. Elektrokardiyografide sag atriyal hipertrofisi ve sag ventrikiil
hipertrofisi bulgular1 goriiliir. Sternumun alt kenarmin her iki yaninda siddetli iigiincii

kalp sesi ve diyastolik rulman duyulabilir.**’

2.8.1.2. ARTMIS BASINC YUKUNE YOL ACANLAR- Obstriiktif Lezyonlar

Bu grupta pulmoner darlik, aort darligi, aot koarktasyonu gibi ventrikiillerin ¢ikim

yolu obstruksiyonuna yol agan lezyonlar yer alir.?*

PULMONER KAPAK DARLIGI (PD)

Tiim DKH’nm i¢inde % 8-12 oraninda pulmoner kapak darligi (PD) goriiliir.>**°

Siklikla FT ve tek ventrikiil gibi diger dogustan kalp hastaliklar1 ile birlikte goriiliir.
Darlik valviiler, supravalviiler, infundibuler seviyelerde olabilir.**

Valviiler Pulmoner Darlik: Olgularm % 80°de darlik kapak seviyesindedir ve
erkeklerde daha fazla goriiliir. Pulmoner kapak, yaprakeiklarin fiizyonu veya yoklugu
ile kalinlasmistir. Displastik kapaklar siklikla Noonan sendromunda gbriiliir.**

Infundibuler Pulmoner Darlik: izole, seyrek olarak goriiliir. Genellikle genis VSD
ile iliskilidir.**

Supravalviiler Pulmoner Darlik: Pulmoner arterin darlig1 i¢in isimlendirilir. Bazen
konjenital Rubella enfeksiyonu ve Williams sendromu’na eslik eder.?*

Klinik: Hafif PD’da asemptomatiktir. Kritik PD’da kalp yetmezligi gelisebilir.
Hastalarin ¢ogu asiyanotiktir. Kritik PD’l1 yenidoganlar takipneik ve siyanotiktir. Sag
ventrikiil vurusu ve sistolik tril sol iist sternal kiyida alinabilirken, sistolik ejeksiyon
tiftirtimil en iyi sol ikinci interkostal aralikta isitilir.”*

Elektrokardiyografi: Hafif vakalarda normaldir. Sag atriyal dilatasyon ve sag
ventrikiil hipertrofisi orta dereceli PD’da mevcuttur. Sag ventrikiil hipertrofisinin

derecesi PD siddeti ile koreledir.**
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Telekardiyografi: Pulmoner kapak dar oldugu i¢in sag ventrikiilden yiiksek
basingla pulmoner artere atilan kan ana pulmoner arterde dilatasyona yol agar. Buna
poststenotik dilatasyon denir. Bu hastalarda pulmoner konus genislemistir ama soldan
saga santh hastaliklardan farkli olarak kardiyomegali ve akciger damarlanmasmda artig
yoktur.”’

Ekokardiyografi: Iki boyutlu EKO’da kalin pulmoner kapak yaprakg¢iklarmin
sistolde kisitlanmis hareketleri gozlenir. Pulmoner kapak anulusunun boyutu
hesaplanabilir. Ana pulmoner arter siklikla dilatedir.**

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Sag ventrikiil ve sag atriyum basincinda
artis ile sag ventrikiil ¢ikis yolundaki basing farkinin derecesi, atriyal diizeyde sag-sol
sant varligi, anjiyografi ile de pulmoner orifisin daralmis oldugu, infundibuler
obstriiksiyon varsa VSD veya ASD saptanir.!”

Prognoz ve Komplikasyonlar: Agir obstriiksiyon yillar icinde sag ventrikiilii
bozarak yetmezlige, aritmilere ve erken dliimlere yol acabilmektedir. Sagdan sola sant
gelisen olgularda beyin absesi riskinde artis olur.

Tedavi: Kritik pulmoner darligi ve siyanozu olan yenidoganlarda mortaliteyi
azaltmak i¢in prostaglandin E1 (PGE1) inflizyonu verilip duktus arteriyozusun yeniden
agilmas1 saglanabilir.**?” Kritik hasta yenidoganlarda ilk girisim tercihi balon

valvuloplastidir. Baz1 hastalara daha sonra cerrahi valvulotomi gerekebilir.?”**

AORT KAPAK DARLIGI (AD)

Konjenital aort darlig1 (AD), valviiler, subvalviiler veya supravalviiler seviyelerde
goriilebilir. Aort darligi erkeklerde 3:1 oraninda daha siktir. Dogustan kalp hastaliklar
i¢inde % 5 oraninda goriiliir.'*"”

Valviiler Aort Darligi: En yaygin goriilen form olup, yaprakciklar kalinlasmis ve
komisiirler degisik derecelerde birlesmistir. Kapak alaninda normalin 1/3 oraninda
daralma olusursa belirgin kardiyak ve hemodinamik etkiler ortaya ¢ikar.'

Subvalviiler Aort Darligi: Lezyon aort kapagmin altinda, sol ventrikiil ¢ikigini
cevreleyen membrandz diyafragma veya fibroz halka ya da daha seyrek olarak goriilen

diffiiz bir daralma seklindedir. Subaortik darligin neden oldugu sol ventrikiil jet akim1

ile aort kapaklar1 hasara ugrar ve aort yetersizligi gelisebilir.'’
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Supravalviiler Aort Darligi (SVAD): Cikan aortanin lokal veya diffliz sekilde
olabilen konjenital darligidir. Aort darliginin diger tiplerine gére daha nadir goriilen
SVAD, klinik olarak ii¢ sekilde ortaya ¢ikar. Siklikla Williams sendromu ile birlikte
bulunur (karekteristik peri ylizli goriinlimii, zeka geriligi ve ¢ogul pulmoner arter
darlig).***

Klinik: Fizik bulgular sol ventrikiil ¢ikis yolundaki darligin derecesiyle iliskilidir.
Darligin siddeti arttikca nabiz zayiflar, sol ventrikiil apikal vurusu ile birlikte kalp
genigler. Ciddi aort darlig1 olan bebekte sol atriyal basing artis1 sonucu akciger 6demi,
takipne ve solunum sikmtis1 olur. Tiim ekstremitelerde nabizlar zayiflamistir. Ugiincii
kalp sesi galosu genellikle apekste duyulur. Erken diyastolik {fiirim bikiispit aortik
kapag1 olanlarda duyulabilir.'*2*2*

Elektrokardiyografi: Sadece ciddi aort darhiginda degisiklik gosterir. Sol
ventrikiil hipertrofisi, DI, aVL, V5, V6'da T dalgasinda kiigiilme goriilebilir. Sol anterior
hemiblok veya sol dal blogu goriilebilir. Yetmezlik ve darligin bir arada oldugu
olgularda voliim ytiklenmesi ile birlikte oldugu i¢in, kiiciik Q dalgalarinin gériilmesi
tipiktir.*®

Telekardiyografi: Kardiyomegaliyi, vaskiiler belirginlesmeyi ve venoz
konjesyonu gosterir. '’

Ekokardiyografi: Darligin derecesi, sol ventrikiil boyutu, kalmlasmis ve kubbe
tarzinda kapak, kapak yaprakciklarmin sayisi, endokardiyal fibroelastozis varligi
saptanmaya caligilir. Sol ventrikiil sistolik fonksiyonlar1 degerlendirilir. Ek anomaliler
aranir. Aort darligi ile birlikte aort yetmezliginin olup olmadigma bakilir.'*!'7=®

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Stenozu agmak iizere valviiloplasti i¢cin
kateterizasyona gerek duyulur. Sol ventrikiil kateterizasyonu ile sol ventrikiil ile aorta
arasindaki basing gradientinin biiyiiklagi gosterilir.'>!”

Prognoz ve Komplikasyonlar: Aort darligi olan olgular semptomlar ortaya
cikmadan 6nce yillarca asemptomatik yasayabilirler. Ancak semptomlar ortaya ¢iktiktan
sonra prognoz kotidiir.

Tedavi: Yenidoganlarda oncelikle duktal acikligi korumak i¢cin prostoglandin E1
inflizyonu yapimalidir. Kalp yetmezligi semptomlar1 gelismis ve/veya sol ventrikiil

dilatasyonu ile birlikte ejeksiyon fraksiyonu azalmasi olan olgularda diiiretik ve dijital
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preparatlar1 uygulanir. Kritik AD olan bebeklerde konjestif kalp yetmezligi gelismis ise

acil olarak valvuloplasti veya cerrahi girisim yapiimalidir.****

AORT KOARKTASYONU (AK)

Aort koarktasyonu (AK), aortun konjenital darligidir ve tiim konjenital kalp
hastaliklarmm % 5’in1 olusturur. Darlik % 98 oraninda sol subklaviyan arterin arkus
aortadan ¢ikis yerinin hemen distalinde ve duktus arteriyozusun aortaya girdigi yerin
tam karsisidadir. Daha az siklikta koarktasyon, ¢ikan aorta veya abdominal aorta gibi
bagka lokalizasyonlarda da goriilebilir. Erkeklerde daha sik goriiliir. Turner
sendromunda koarktasyon oldukca sik goriiliir.'” Aort koarktasyonu ile bikiispid aort
kapakgig1 birlikteligi oldukga yiiksektir.”> Aort koarktasyonu ile birlikte goriilebilen
lezyonlar; PDA, VSD, mitral darlik, AD, bikiispit aort kapagidir.

Klinik: Koarktasyonlu bircok bebekte anatomik kapanma tam olana dek alt
ekstremitelerde perfiizyon bozuklugu gozlenmez, bu nedenle ilk bir ka¢ giinde tani
almayabilir. Karotid arterlerde belirgin ve sigrayici nabiz palpe edilirken, alt ekstremite
nabizlar1 zayif ve gecikmelidir. Ust ve alt ekstremiteler arasinda sistolik kan basmci
farki 20 mmHg’dan fazladir.®® Alt viicud perfiizyonu birka¢ saat siireyle azalirsa,
metabolik asidoz gelisecek ve bebekte takipne olacaktir. Sol iist sternum kenarinda ve
sitta sol interskapular alanda koarktasyon bolgesinden kaynaklanan kisa ejeksiyon
{ifiriimii duyulabilir.**’

Elektrokardiyografi: Bebeklerde genelde normaldir.®®

Telekardiyografi: Baslangicta normal olabilir, ancak bebek kotiilestikce vendz
konjesyon ve kardiyomegali geligir.”*

Ekokardiyografi: Koarktasyonun yeri, derecesi, inen aortada poststenotik
dilatasyon ve ilave kardiyak lezyonlar degerlendirilir. Doppler ile koarktasyonun distal
ve proksimal bdlgeleri arasindaki basmng gradiyenti 6l¢iilebilir.!

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Kollateral dolasimm durumu, pulmoner
arter basinci, pulmoner vaskiiler direng, duktus ve santmin yonii degerlendirilir. Tedavi

amaciyla kateterizasyon ile balon anjiyoplasti uygulanir.?’
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Prognoz ve Komplikasyonlar: Kritik AK’li yenidoganlarda kalp yetmezligi,
duktus kapaninca asidoz, sok, ¢oklu organ yetmezligi, nekrotizan enterokolit, akut
bobrek yetmezligi gozlenebilir.

Tedavi: Varsa kalp yetmezliginin tedavisi yapilir. Kritik AK tanis1 konulan
yenidogana duktusu ag¢ik tutmak i¢cin prostaglandin El inflizyonu baslanarak acil

transkateter veya cerrahi yolla koarktasyon giderilme plan1 yapilmalidir.?*

2.8.2. SIYANOTIK DOGUSTAN KALP HASTALIKLARI

2.8.2.1. PULMONER KAN AKIMI AZALMIS DOGUSTAN KALP
HASTALIKLARI

FALLOT TETRALOJISI (FT)

En sik goriilen siyanotik DKH’dir.'” Fallot Tetralojisinin (FT) dogustan kalp

hastaliklar1 arasmda goriilme oram1 % 5-10°dur.**

Karakteristik 06zellikleri, biiyiik
malalignment yapida VSD, sag ventrikiil c¢ikim yolu darligi, ata-biner tarzda
dekstrapozisyonlu aorta ve sag ventrikiil hipertrofisi seklindedir (Sekil 4). Eger bunlarla
birlikte ASD de varsa Fallot pentalojisi de denmektedir. Fallot tetralojisinde prognoz,
infundibuler-valvuler darlik ve pulmoner hipoplazinin derecesi ile iligkilidir. Pulmoner
darlik hafif derecede oldugunda siyanoz goriilmez, bu hastalar asiyanotik olduklar1 i¢in
“Pink Fallot Tetrolojisi” olarak adlandirilir. Kritik pulmoner darligi olan hastalarda ileri

derece siyanoz goriiliir. """
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Ventrikiiler
septal defekt

Sekil 4: Fallot tetralojisi

Klinik: Hastanin klinigini ve prognozunu en fazla etkileyen faktor sag ventrikiil
cikimindaki darligin derecesidir. Hastalarin % 5’inde koroner arter anomalileri gortiliir.
Siddetli darlig1 olan bebeklerde pulmoner kan akimi kollateraller veya PDA ile
saglanmaya caligilir. %’

Fizik muayenede siyanoz degiskendir ve takipneik olmasina ragmen bebekte
solunum sikmtis1 yoktur. Ust ve alt viicut arteriyal oksijen saturasyonlar1 benzerdir.
Ikinci kalp sesi tektir, pulmoner darliga baglh olarak sol sternum kenarinda sistolik
iflirim vardir. Nadiren PDA mevcudiyetinde siyanotik yenidoganlarda stirekli iiflirlim
almabilir (pulmoner atrezi ile birlikte olan FT).'7#*

Elektrokardiyografi: Genelde frontal QRS aks1 +120 ile +180° arasindadir. Sag
ventrikiil hipertrofisi ve siklikla sag atriyum genislemesi bulgular1 vardir.'*!”

Telekardiyografi: Kalp biiylik degil, sag ventrikiil hipertrofisi nedeniyle apeks
yukart kalkmistir. Buna tahta pabug (coeur en sabot) goriiniimii ad1 verilir. Sagdan sola
sant nedeniyle pulmoner artere ve akcigere giden kan azaldigi i¢in, pulmoner konus
cokiik ve akciger damarlanmasi azalmigtir.*

Ekokardiyografi: Sag ventrikiil ¢ikis yolu, pulmoner kapaklar, santral pulmoner

arteriyel anatomi, iliskili muskuler ventrikiiler septal defektler, koroner arter anatomisi,

aortik arkin yerlesimi ve duktus arteriyozusun anatomisi belirlenebilir.>
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Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Pulmoner basincin 6l¢iilmesi, sag ventrikiil
ve aort basinglarmin esit oldugunun gosterilmesi, sag ventrikiil ¢ikis yolu
obstriikksiyonunun gosterilmesi, aort anatomisinin ve VSD’nin gosterilmesi, aortada
oksijen satiirasyonunun diisiikligi ( % 75-85) belirlenir.*®

Prognoz ve Komplikasyonlar: Siyanozu ciddi olanlarda gelisme geriligi
olusabilir. Hipoksik nébetler gelisebilir. Siyanoza ikincil polisitemi meydana gelir.
Beyin absesi ve serebrovaskiiler olaylar seyrek olmakla beraber olusabilir. Ameliyat
yapilamayan vakalarm ¢ok biiyiik bir boliimii hipoksi ve enfektif endokardit gibi
nedenlerle cocukluk yillarmda kaybedilir."”

Tedavi: Siyanozu ¢ok siddetli olan bir yenidoganda prostaglandin uygulanmasi
cerrahi yapilana kadar duktusun ag¢ik tutulmasi i¢in yararlidir. Miidahale edilmesi
gereken bebeklere ilk olarak palyatif islemler uygulanir, bu islemler valvuloplasti,
duktus arteriyozusa stent konulmasi ya da cerrahi olarak sistemik pulmoner sant
konulmasi olabilir.'”

Pulmoner kan akimmi arttrmak i¢in 6zellikle 3 aydan kii¢iik bebekler i¢in en
uygun sant Modifiye Blalock-Taussig sant islemidir. Oksijen saturasyonunun % 75-
80’den az olmasi durumunda tam onarim operasyonu uygulanabilir.'* Bu operasyon ile
sag ventrikiil ¢ikis yolu darliklarmm giderilmesi ve VSD’nin yama ile kapatilmasi

amagclanir.**’

PULMONER ATREZI (PA)

Pulmoner atrezi, VSD veya intakt ventrikiiler septumla birlikte goriilebilen, nadir
ancak morfolojik oOzellikleri ¢ok degisken olabilen kompleks bir dogustan kalp
anomalisidir.

Pulmoner atrezi ve VSD birlikteliginde: Sag ventrikiil ¢ikis yolu darligmm ¢ok
ileri formu olan pulmoner atrezinin varligi dismnda tiim yonleri ile FTdeki gibidir.
Pulmoner kan akimi1 PDA (% 70) veya sistemik-pulmoner kollateral arterler (% 30) ile
saglanir. Bu kollateraller MAPCA olarak adlandirilir.* Prevalans1 1000 canli dogumda
0,07"dir."?

Intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi: Tim DKH’nmn % 1’inden azmn

olusturur. Hastalarm % 80’inde pulmoner kapak atretiktir, % 20’sinde infindibulum
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atretiktir. Ana pulmoner arter govdesi atretiktir. Sag ventrikiil boyutu degisken olup
sagkalm ile iliskilidir. Ventrikiiler septum saglamdir. interatriyal baglant1 (ASD veya
PFO) ve PDA (veya kollateral arterler) hastanin yasami i¢in zorunludur. Pulmoner kan
akimi genellikle PDA ile saglanir, nadiren aortopulmoner kollateraller ile saglanir.®*
Eger sag ventrikiil kavitesi iyi olusmus ise trikiispid kapak normale yakin 6l¢iide olur
ancak agir yetmezlik olabilir. Sag ventrikiilde trikiispid yetmezliginden dolay: yiiksek
basinglar olugsmadigi i¢in koroner arter sinuzoidleri gelismez. Bu siniizoidlere sahip olan
hastalarda prognoz daha iyidir.**

Klinik: Pulmoner atrezi ve VSD birlikteliginde bebek siyanotik ve tiim
ekstremitelerde oksijen saturasyonu aynidir. Birinci kalp sesi normal ve klik yoktur.
Duktus arteriyozus veya trikiispid kapak yetmezligi nedeni ile olusan {ifiirlim nadiren
duyulur.”?

Intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezili olan yenidogan bebek siyanotiktir.
Takipne vardir ancak solunum sikintis1 yoktur. Birinci kalp sesi normal, ikinci kalp sesi
tektir.”?

Elektrokardiyografi: VSD ile olan pulmoner atrezide sag ventrikiil hipertrofi
bulgular1, intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi durumunda 0 ile 90° arasinda
frontal QRS aksi, sag atriyal genisleme, sol ventrikiil iistiinliigli veya hipertrofisi
saptanir.'?

Telekardiyografi: Pulmoner atrezi ve VSD’de pulmoner kan akiminin derecesi ile
degisiklik gostermek iizere kalp kiiciik veya cok genistir. Intakt ventrikiiler septumlu
pulmoner atrezide akciger vaskiilaritesi azalmigtir.'>!”

Ekokardiyografi: Az kasilan, hipertrofik sag ventrikiil ve kiigiik trikiispid kapak
anulus boyutlan 6l¢iilebilir. Sag ventrikiil ¢ikis yolu genellikle gézlenmez ve tek yonlii
sag-sol sant gozlenir.”?

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Atriyum diizeyinde sag-sol sant belirlenir.
Sag ventrikiil basmnci1 genellikle sistolik sol ventrikiill ve aorta basmcmi geger. Sag
ventrikiil anjiyografisinde trikiispid kapak ve kavite hipoplazisi goriiliir ve sag ventrikiil
siniizoitleri ile koroner arter baglantilar1 gériintiilenebilir.'*’

Tedavi ve prognoz: Prognoz, duktus araciligi ile saglanan pulmoner dolagima

baghdir. Tedavide amag¢ Oncelikle duktusu agik tutmaktir. Bu nedenle cerrahi girigime

kadar prostaglandin Ei infiizyonu yapilmalidir.!” Sag ventrikiil boslugu yeterli ise
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transkateter valvotomi ve valviiloplasti etkili bir girisimdir.>” Buna karsin sag ventrikiil
esnekligindeki yetersizlik nedeniyle sag atriyum kanmnm biiyiik kismi sol atriyuma
yonlendigi i¢in, olgularin ¢ogunda aort ve pulmoner arter arasinda yapay bir baglantinin

(6rn, Blalock-Taussig sant1) yapilmasi gerekir.'*!”

TRiKUSPID ATREZISI

Trikiispid atrezisi sag atriyum ile sag ventrikiilii birbirinden aywran trikiispid
kapagm yoklugu veya kaynasmasi ile karakterize siyanotik, dogustan bir kalp
hastaligidir.* Tiim sistemik vendz kan foramen ovaleden sol atriyuma ve sol ventrikiile
geger. Sol ventrikiilden VSD ya da PDA yolu ile indirekt olarak akcigerlere kan
gonderilir. Biiyiik arterlerin 1iliskisi genellikle normaldir. Yasamm devami igin
beraberinde ASD, VSD veya PDA gibi defektler gereklidir. '* Prevalans: 1000 canh
dogumda 0,05’tir.>’

Klinik: Bebekler siyanotik ve oksijen saturasyonu tiim ekstremitelerde aynidir.
Periferik nabizlar ve perflizyon normaldir. Sag ventrikiil vurusunun zayif olmasi
trikiispit atrezisi tanismni diisiindiiriir. Restriktif VSD’in varlig1 nedeniyle soldan saga
santa bagl tril olmasi spesifiktir. Genellikle bagka ek ses ve klik duyulmaz.>

Elektrokardiyografi: Superiyor QRS akst (0 ile -90 derece arasi)
karakteristiktir.>**’

Telekardiyografisi: Kalp boyutlar1 normal veya sag atriyum ve sol ventrikiil
genislemesine bagli hafif artmis olabilir. Akciger damarlanmasi azalmustir.”*

Ekokardiyografi: Kiiclik veya hipoplazik sag ventrikiil, biiyiimiis sol ventrikiil ve
trikiispid kapagm atrezik yapisi goriilebilir. Ayrica VSD’nin genisligi ve pulmoner akim
degerlendirilebilir.

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Kateterizasyonda sag atriyumdan sag
ventrikiile gecilemez. Anjiyografide sag atriyum veya vena kava inferiyora verilen opak
maddenin sol kalp ve VSD yolu ile sag ventrikiil ve pulmoner arterleri doldurdugu
goriliir. Restriktif interatriyal baglantisi olan hastalara balon atriyal septostomi
uygulamasi amaciyla yapilabilir.?’

Tedavi ve prognoz: Agir pulmoner darlik ya da pulmoner atrezi varsa siyanoz

nedeniyle cogu bebek dogduktan birka¢ giin sonra sistemik pulmoner santa ihtiyac
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duyar. Prostoglandin El1 inflizyonu, duktusun acik kalmasmi saglayarak hipoksiyi
azaltir. Ciddi siyanozu olan yenidoganda PGE! inflizyonunu takiben, Blalock-Taussig
Sant1 uygulanir. Vena kava superiyor sag pulmoner arter anastomozu (Glenn
operasyonu) yapilabilir. Trikiispid atrezisinde ideal ameliyatlardan birisi sag atriyum ile
pulmoner arterin kapaksiz bir kondiiitle anastomozu ve ASD’nin kapatilmasidir (Fontan
operasyonu). Pulmoner arter akiminin arttig1 biiyiik arter transpozisyonu ile birlikte kalp
yetersizligi gelisen vakalarda, pulmoner kan akimini azaltmak amaciyla palyatif olarak

pulmoner arterin bantla daraltiimasi yontemi uygulanr."!

EBSTEIN ANOMALISI (EA)

Triklispit kapagm septal ve posteriyor yaprakciklarmm sag ventrikiil kavitesi
icinde asag1 dogru yerlesmesi ile karakterize bir durumdur. Genellikle trikiispit
yetmezligi bulunur, sag ventrikiill fonksiyonel hipoplaziye ugramistir. Yenidoganda
pulmoner direncin yiiksek olmasi ve sag ventrikiiler fonksiyon bozuklugu sonucu
fonksiyonel pulmoner atrezi gelisir."?

Duktus arteriyozusun kapanmasi genelde derin bir siyanoza neden olur. Periferal
nabizlar ve perflizyon normaldir. Prekordiyum hiperaktiftir ¢iinkii sag atriyum ve
ventrikiil arasinda fazla miktarlarda kan giris ¢ikis1 olmaktadir. Spesifik bir {ifiirlim
bulgusu yoktur. %

Elektrokardiyogram: Karakteristik sag dal blogu, sag atriyal genisleme bulgulari
vardir. Hastalarda AV blok siklig1 artmus olup supraventrikiiler tagikardi de gelisebilir.'?

Telekardiyografi: Belirgin kardiyomegali vardir.'?

Ekokardiyografi: Tan1 koydurucu tek ozellik trikiispit kapak septal yaprake¢igi
yapisma noktasmin apekse dogru yer degistirmesidir.**

Kateterizasyon: Gerekli durumlarda taniy1 dogrulamak amaciyla yapilir.

Tedavi: Aritmiler varsa kontrol altma alinir. Yenidogan doneminde pulmoner
direncin diismesiyle siyanoz giderek azalabilir, bu nedenle cerrahi girisim yapilmadan
once haftalarca prostoglandin E1 inflizyonuna devam edilmelidir. Cerrahi tedavi
gerekenlerde varsa ASD kapatilir, trikiispit kapak onarmmi veya degisimi yapilir. Sag
ventrikiil kavitesi ¢cok diisiik ya da trikiispid kapak fonksiyonlar1 diizeltilemeyecek kadar

bozuk ise Fontan prosediirii uygulanabilir.'
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2.8.2.2. PULMONER KAN AKIMI ARTMIS DOGUSTAN KALP
HASTALIKLARI

BUYUK ARTERLERIN TRANSPOZISYONU (BAT)

Biiyiik arterlerin transpozisyonu, 6zellikle bat1 {ilkelerinde yenidogan doneminde
en sik goriilen siyanotik DKH’dir. Dogustan kalp hastaliklarmm % 5’ini olusturur.
Erkek cocuklarda ve diyabetik anne bebeklerinde daha fazla goriiliir.'**’

En yaygin olarak goriilen sekli olan biiylik arterlerin basit d-transpozisyonunda
(Sekil 5), kalp ya normal ya da d-luplasmistir. Sag atriyum sag ventrikiile normal olarak
bagldir (atrioventrikiiler konkordans).” Ancak aorta sag ventrikiilden, pulmoner arter
de sol ventrikiilden ¢ikar. Bu baglanti ile sistemik dolagmm ile pulmoner dolasim paralel
sistem olusturmus olurlar.'

Hastalarm sag kalimlar1 klinik ve eslik eden anomalilere gore degisir. ASD, VSD,

PDA gibi baglantilardan hicbirisi yok ise yasam s6z konusu olamaz.?’

%
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Sekil 5. Biiyiik arterlerin basit d-transpozisyonu Sekil 6: Biiyiik arterlerin I-transpozisyonu

Basit Biiyiik Arter Transpozisyonu (izole BAT, Intakt Ventrikiiler Septumlu
BAT): Dogumdan sonra duktusun ve foramen ovalenin kapanmasi ile yenidoganda
siyanoz ve takipne dogumun ilk birka¢ saatinde ortaya c¢ikar ve giderek artar. Aortada

unsature kan oldugundan acil miidahale edilmesi gerekir.?” Ufiirim genellikle yoktur,
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ikinci kalp sesi tektir. Alt ekstremitelerde nabiz oksimetre ile iist ekstremitelerden daha
yiiksek oksijen saturasyonu goriiliir.

Duktus arteriyozus acikligmi koruyabilmek igin prostaglandin infiizyonu
uygulanmahdir. Eger hasta asir1 derecede siyanotik ise ve foramen ovale kiiclik ve
kisitlayici ise acil atriyal septostomi yapilmahdir. Hastay1 asidozdan korumak gerekir.**

Ventrikiiler Septal Defekt ile Birlikte d-BAT: Ventrikiiler septal defektli
hastalar en az siyanotik gruptur fakat en sik bu hastalarda kalp yetmezligi ve pulmoner
vaskiiler obstruktif hastalik gelisir.** Siyanoz hafiftir ve ilk aylardan itibaren ortaya
cikar. Holosistolik VSD iifiiriimii duyulabilir.?’

Kesin cerrahi diizeltme iglemi arteriyel yer degistirme ameliyatidir (arteriyal
switch).2*?’

Diizeltilmis biiyiik arter transpozisyonu (L-BAT): Atriyoventrikiiler ve
ventrikiilo-arteriyel diskordans mevcuttur. Sag atriyum sol atriyumun sagindadir ve
sistemik vendz kani alwr. Sag atriyum morfolojik sol ventrikiile, sol atriyum ise
morfolojik sag ventrikiile agilirken, pulmoner arter sol, aorta sag ventrikiilden koken
almaktadir (Sekil 6). Sag atriyuma gelen kan sol ventrikiilden pulmoner artere, oradan
da akcigerlere gider. Pulmoner venoz kan sol atriyum, sag ventrikiil, aorta ve oradan da
sistemik dolasima gonderilmektedir. Sonugta sol atriyuma gelen oksijenlenmis kan
anatomik sag ventrikiile gider ve sonra aortaya akar, boylece dolasim fizyolojik olarak
diizeltilmis olur.'**’

Baska bir defektle birlikteligi yoksa hastada belirti olmaz. Ancak hastalarmn
cogunda VSD, Ebstein-benzeri anomali, pulmoner valviiler, subvalviiler darlik ve AV
ileti bozukluklar1 gibi defektler vardir.'* Pulmoner darlik varsa siyanotiktir. Sternumun

sol alt kenar1 boyunca pansistolik @ifiirim duyulabilir.'”**

TOTAL ANORMAL PULMONER VENOZ DONUS (TAPVD)

Pulmoner venlerin sol atriyum yerine ya direkt olarak ya da vena kava siiperiyor,
azigos veni, duktus venozus, koroner siniis araciligi ile dolayli olarak sag atriyuma
agilma anomalisidir. Tiim dogustan kalp hastaliklarmm % 1”ini olusturur.'”%*

Pulmoner venlerin drene oldugu tarafa bagh olarak; defekt baslica suprakardiyak,

kardiyak, infrakardiyak, miks tip olmak iizere dort ayr1 formda goriilmekte olup bu
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tipler arasinda en fazla suprakardiyak tip (% 45) gozlenir.”™ Pulmoner ven

suprakardiyak tipte vena kava superiyora, kardiyak tipte koroner siniise, infrakardiyak
tipte ise vena kava inferiyora agilir.>*

Klinik: Hayatin devamlilig1 i¢in dogum sonras1 PFO veya ASD gereklidir. Klinik
bulgular; interatriyal baglantinm genisligi, pulmoner vendz obstriiksiyonun derecesi ve
pulmoner vaskiiler dirence gore degisiklik gosterir. Dogumdan hemen sonra takipne ile
beraber solunum sikintis1 gelisir. Bebekler siyanotik olup nabizlar1 ve perflizyonlar
azalmistir. Tkinci kalp sesi ciftlesmistir." >+’

Elektrokardiyografi: ikinci veya sag prekordiyal derivasyonlardaki uzun sivri p
dalgas1 sag atriyal genislemesinin karakteristik sabit bir bulgusudur. Sag aks deviasyonu
olagandir. Sag ventrikiil hipertrofisi her zaman mevcuttur.?’

Telekardiyografi: Kardiyomegali ve pulmoner vaskiiler golgelerde artma saptanir.
Suprakardiyak tipte "kardan adam goriiniimii” veya "8 goriinimii” goriilebilir fakat 4
aylhiktan 6nce nadirdir.!7**4

Ekokardiyografi: Pulmoner venlerin ag1ldig1 yerlerin yollari gosterilir.’

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Anormal baglanti diizeyinde oksijen
satiirasyonunda artig vardir ve kalbin her iki tarafindaki diger odaciklarda benzer
satiirasyonlar goriiliir. Pulmoner arter basinci degisik derecelerde yiikselir, fakat belirgin
pulmoner venoz veya vaskiiler obstriiksiyon varsa sistemik basmci asabilir.?®

Tedavi ve prognoz: En kisa zamanda prostoglandin E1 baglanmali ve takiben
hizlica diizeltme operasyonu i¢in ameliyata alinmalidir. Operasyon sonrast Oliim

oranlar1 degisik literatiirlerde % 220 arasinda farklilik gostermektedir.!”**

TRUNKUS ARTERIYOZUS (TA)

Bu defektteki esas gelisimsel sorun, aortopulmoner ayrilmadaki basarisizlik sonucu

cikan aorta, pulmoner arterler ve koroner arterlerin tek arteriyal govdeden olusmasidir.

2% Hastalarin

Trunkusun altinda genis perimembrandz infundibiiler VSD bulunur.
yaklasik ticte birinde Di George sendromu goriiliir. Trunkal kapak birden altiya kadar
kapak yaprak¢iga sahip olabilir. Kapak genellikle displaziktir ve belirgin yetmezlik

izlenir.”* Tim DHK’nmn % 1’ini olusturur.lz’17
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Trunkus arteriyozus 4 ana grupta incelenir. Pulmoner kan akimi Tip I trunkus
arteriyozusda artmis, II. ve III. tipte normal, IV. tipte ise azalmistir. Koroner arter
anomalileri yaygindir ve yiiksek operatif mortaliteye neden olur. Hastalarm % 30’unda
sag aortik ark, % 10’unda ise kesintili aortik ark goriiliir.”*

Klinik: Dogumdan hemen sonra siyanoz goriilebilir. Birka¢ giin ya da hafta icinde
konjestif kalp yetersizligi bulgular1 ortaya ¢ikar. Beslenmeyle birlikte nefes darlig,
biiyiime geriligi ve sik tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlari bebeklerde siklikla
mevcuttur. Diyastol sirasinda trunkustan pulmoner artere yonelen kan c¢ok genis bir
nabiz basmcina neden olur. Birinci kalp sesi normaldir. Orta sternal bdlgede kaba
sistolik ejeksiyon {ifliriimii duyulabilir. Ikinci kalp sesi tek ve giiriiltiiliidiir. Hasta
bebeklerde ilerleyen donemlerde genellikle kalp yetmezligi goriiliir. Lezyon tedavi
edilmezse Eisenmenger sendromu gelisebilir.'***

Elektrokardiyografi: Kombine ventrikiiler hipertrofi vakalarm % 70’inde
vardir.?*

Telekardiyografi: Pulmoner vaskiiler yapilar artmustir, kardiyomegali vardir.?®

Ekokardiyografi: Genis bir VSD trunkal kapagm direkt altinda izlenir. Tek, genis
ve biiyiik bir arter kalpten ayrilir. Trunkus arteriyozusun tipleri belirlenebilir.**

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi: Kateter genellikle trunkus arteriyozustan
pulmoner arterlere gecer. Sistolik basmglarmn esitlendigi her iki ventrikiil diizeyinde sag-
sol ve sol-sag santlar olusur.'”

Tedavi ve prognoz: Prognoz, pulmoner akim goriintlisiine bagli olarak
degiskendir. Genellikle ameliyat yenidogan doneminde gerekli olup, ameliyat
edilmeyen bebekler % 75 oraninda ilk 3—12 ayda kalp yetersizligi ile kaybedilir. Her
trunkus olgusunda var olan VSD’nin kapatilmasmi ve sol ventrikiil ¢ikisinm trunkusa

acilmasini saglayan bir ameliyat olan diizeltme ameliyat: (Rastelli) yapilir.'”

HiPOPLASTIK SOL KALP SENDROMU (HSKS)

Hipoplastik sol kalp sendromunda sol atriyum ve sol ventrikiil gelismemis, aort ve
mitral kapaklar stenotik ve atretik, ¢ikan aorta hipoplaziktir. Yenidogan doneminde
kaybedilen tim DKH’mimn yaklasik % 25’ini bu sendrom olusturur.'” Yeterli sistemik
kan akimi, yeterli biyiikliikteki duktus arteriyozusa ve yiiksek pulmoner damar

direncine baglidir. Yeterli interatriyal baglant1 yoksa pulmoner 6dem ciddidir, arteriyel
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oksijen saturasyonu diisliktiir. Bebeklerde hayatin ilk saatlerinde tasikardi, takipne,
periferik nabiz zayiflig1 ve solukluk olur. Tedavisiz birakilirsa bu hastalar dogumdan
kisa siire sonra kaybedilir.'>%*

Telekardiyografi: Pulmoner ven6z konjesyon veya pulmoner 6dem goriiliir. Kalp
biiyiiktir.**

Elektrokardiyografi: Hemen her zaman sag ventrikiill hipertrofisi bulgular
meveuttur.®*

Ekokardiyografi: Genellikle kalp kateterizasyonu ve anjiyografi ihtiyacini
ortadan kaldrarak taniy1 dogrular.®*

Tedavi: Bebeklerin solunum ¢abasmi, oksijen tiikketimini en aza indirmek,
pulmoner 6demi diizeltmek i¢in entiibasyon, ventilasyon ve sedasyon gereklidir. Duktus
arteriyozusun agik kalmasmi saglamak icin PGE1 infiizyonu verilmelidir. Onemli
herhangi bir metabolik dengesizlik diizeltilmelidir. Bu hastalarin cerrahisi zor olup,

cerrahiden sonra genellikle cok agir seyrederler.'>%

CIiFT CIKISLI SAG VENTRIKUL (CCSV)

Cift ¢ikish sag ventrikiilde, hem aorta hem de pulmoner arter sag ventrikiilden
cikar. Sol ventrikiiliin tek c¢ikis1 genis VSD’dir. Tim DKH’mmn %1’ inden azmi
olusturur.”*

Ventrikiiler septal defektin pozisyonu ve pulmoner darhigm varligi-yoklugu
hemodinamik durumu belirler. Pulmoner darhgm eslik etmedigi subaortik VSD tipinde
klinik bulgular genis VSD’ye, pulmoner darligin eslik ettigi subaortik VSD tipinde
klinik bulgular FT’ne, subpulmoner VSD (Taussig-Bing anomalisi) tipinde klinik
bulgular BAT na benzer.**

Pulmoner darligm eslik etmedigi subaortik VSD’de siyanoz hafiftir veya yoktur.
Siddetli ikinci kalp sesi ve pansistolik fiirim duyulur. Telekardiyografide damar
golgelerinde artma ile birlikte kardiyomegali goriiliir.

Pulmoner darligin eslik ettigi subaortik VSD’de siyanoz ve pulmoner kan akimmda
azalma olur. Ikinci kalp sesi siddetli ve tektir. Sol sternal kenar boyunca midsistolik
ifirim duyulabilir. Elektrokardiyografide sag dal blogu goriiliir. Telekardiyografide

pulmoner damar golgeleri azalmistir.
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Subpulmoner VSD’de ciddi siyanoz vardir. Sternumun sol iist kenarinda sistolik

{ifirim duyulur. Elektrokardiyografide sag aks sapmas, sag atriyal hipertrofi goriiliir.**

TEK VENTRIKUL

Tek ventrikiil, mitral ve trikiispit kapaklarin ya da ortak atriyoventrikiiler kapagn
tek bir ventrikiile agildig1 anomalidir. Dogustan kalp hastaligi icinde siklig1 % 1°den
azdir vakalarm % 80’inde sag tarafta, anatomik Ozellikleri sol ventrikiile uyan bir
ventrikiil vardir (¢ift girisli sol ventrikiil). Yine vakalarm % 85’inde biiyiik arter
iligkileri, transpozisyona uyar.17

Klinik: Dogumdan sonra siyanoz izlenir. Konjestif kalp yetmezligine ikincil
takipne, terleme ve beslenme giicliigli yasamm ilk haftalarinda olur. 2. kalp sesi siddetli
ve ¢ift isitilir. 3. kalp sesi, kisa middiyastolik rulman seklinde isitilir."”

Elektrokardiyografi: Gogilis derivasyonlarmm hepsinde veya c¢ofgunda QRS
kompleksleriyle birlikte ventrikiil hipertrofisi goriiliir. Aritmiler (SVT, gezici atriyal
pacemaker), birinci veya ikinci AV blok bulunabilir.**

Telekardiyografi: Pulmoner kan akiminm arttigi durumlarda kardiyomegali ve
pulmoner vaskiilarite artmustir.**

Ekokardiyografi: Tani koydururken, kalp kateterizasyonu ve anjiyografi
kompleks malformasyonlar1 gostermek igin gerekebilir.!”

Tedavi ve prognoz: Bu hastalara Oncelikle prostoglandin El inflizyonu
baslanmalidir. Pulmoner kan akimmimn arttig1 hastalarda pulmoner band, azaldigi
hastalarda ise aortopulmoner sant yapilir. Nihayi amac ¢ift yonli Glenn sant1 ve
modifiye Fontan ameliyat1 kullanilarak pulmoner ve sistemik dolasimm ayrilmasidir.

Vakalarm ¢ogu ilk yas i¢inde kaybedilir. !’
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3. MATERYAL VE METOD

Bu ¢alismada Ocak 2007-Aralik 2011 tarihleri arasinda Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi Balcali Hastanesi Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’ne yatirilarak izlenen
dogustan kalp hastalig1 olan bebekler incelendi. Unitemizde bebeklerde kalpte normal
olmadig diisiiniilen iifiirtim, kardiyak kokenli oldugu diisiiniilen santral siyanoz, akciger
hastalig1 ile ag¢iklanamayan solunum sikintis1 varsa, bebek diyabetik anne bebegi ise,
sendromik goriinlimii varsa ve intrauterin fotal kardiyak anomalisi tespit edilmisse
kardiyoloji  konsultasyonu istenmekte ve pediyatrik kardiyolog tarafindan
degerlendirilmektedir.

Bu donemde serviste yatan 3287 hasta arasmdan dogustan kalp hastalig1 tanis1 alan
273 hasta vardi. Bu hastalarin dosyas1 retrospektif olarak incelendi ve interatriyal
septumda 4 mm’den kiiclik agikliklar olan ve ilk {i¢ giinde saptanan ve 1 aylk izlemde
kapanan ince PDA olgular1 calismaya dahil edilmedi. Sonug olarak, bir aylik izleminde
PDA’s1 kapanan 21 yenidogan bebek, patent foramen ovale (PFO) tanis1 alan 13 bebek,
interatriyal septumda 4 mm’den kii¢iik acikliklari olan 22 sekundum ASD olgusu
calismaya dahil edilmedi.

Elektrokardiyografi, telekardiyografi ve ekokardiyografi degerlendirmeleri yapilan
ve dogustan kalp hastaligi tanisi alan 217 hastanin dogum agirligi, cinsiyeti, kag
giinliikken yattig1, yatis siiresi, gestasyonel haftasi, gestasyon yasia gore biiylik (LGA:
Large for gestational age), gestasyon yasma gore kiigciik (SGA: Small for gestational
age), gestasyon yasina gore uygun (AGA: Appropriate for gestational age) olmalari, 1.
ve 5. dakika Apgar degerleri, dogum sekli, iiniteye yatirildigindaki tam kan sayimi ve
karaciger-bobrek fonksiyon testleri, ventilatorde kalis siireleri, beslenmeye baslandigi
ve tam beslenmeye baslandigi giin sayisi, TPN alma siiresi, yatis tanis1 (enfeksiyon,
solunumsal nedenler - respiratuvar distres sendromu, yenidoganm gegici takipnesi,
pndmoni, mekonyum aspirasyon sendromu-, metabolik nedenler - hipoglisemi,
hiperbilirubinemi, nérolojik nedenler - konviilsiyon, asfiksi, intraventrikiiler kanama-,
prematiirite, dogustan kalp hastaligi, iifiirim, siyanoz, sok, takipne, prenatal tani),
hastanede yatarken gelisen problemler (atelektazi, tedavi gerektiren hiperbiliiribinemi,

hipoksemi, hiperkarbi, respiratuvar asidoz, trombositopeni, sepsis, konviilsiyon, aritmi,
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nekrotizan enterekolit siiphesi, kreatinin >1.5 mg/dl olmasi, karaciger disfonksiyonu,
metabolik asidoz, intraventrikiiler kanama, pulmoner hemoraji, hipotiroidi, anemi,
tromboz, hidrosefali, ileus, barsak perforasyonu, hipertiroidi), intrauterin tani alip
almadigi, aldiysa fotal EKO endikasyonu, fotal EKO bulgulari, kullandigi ilaglar, tanisal
ya da girisimsel katater anjiyografi yapilip yapilmadigi, anne yasi, anne-baba arasinda
akrabalik olup olmadigi, dogustan kalp hastalig1 olan kardes Oykiisii, annede diyabet,
sistemik lupus eritematozus (SLE), astim, hipotiroidi varligi, gebelikte sigara ve alkol
kullanimi, ailede dogustan kalp hastalig1 oykiisii, dogustan kalp hastaliklarinmn tipi,
siyanotik-asiyanotik kalp hastaligi oran1 ve ekokardiyografi bulgular1 kaydedildi.

Cerrahi tedavi ve cerrahi tedavi sonrasi sag kalim oranlar1 degerlendirildi.

Istatistiksel Analiz

Istatistiksel analizler SPSS 15,0 (SPSS Inc, Chicago, IL, USA) analiz programi ile
yapildi. Sonuglar ortalama + standart sapma seklinde belirtildi. Siirekli degiskenler ile
ilgili farkliliklarmn varligi student t-testi ile, kategorik degiskenler arasinda farklilik olup

olmadigi ise ki-kare testi ile arastirildi.
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4. BULGULAR

Ocak 2007 — Aralik 2011 tarihleri arasmda Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi
Yenidogan Yogun Bakmm Servisine yatirilarak izlenen 3287 hastadan 273’{ine
ekokardiyografi ile tan1 konulmustu. Ancak bu hastalarn 56’sinda kiiciik sekundum
ASD, PFO ve ilk ay i¢inde kendiliginden kapanan PDA oldugu icin bu 56 hasta
calismadan ¢ikarildi, toplam 217 hastanin verileri incelendi. Bes yilda yenidogan
servisine yatirilan 3287 hasta icinde dogustan kalp hastalii tanis1 alanlarin siklig1 % 6,6
olarak bulundu. Olgularin demografik 6zellikleri Tablo 4 ve Tablo 5’te gosterilmektedir.

Tablo 4: Olgularin demografik 6zellikleri

Olciimler Ortalama+SSapma Dagilim arahg
(n:217) Medyan

Dogum yasi (hafta) 38 §§’48 28-42

Dogum agirlig (gr) 30883%6376’1 520-5500

Yatis yasi (giin) 5’9958’28 1-62

Tan1 ald1g1 zaman (giin) 3’89§5’08 1-30

Yatis stiresi (giin) 17’341i11 9,21 1-110
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Tablo 5: Olgularin diger demografik 6zellikleri

Olciimler Sayi Yiizdelik (% )
Akrabalik
Yok 149 % 68,6
Var 68 % 31,4
Dogum yeri
CUTF 89 % 41,1
Dis merkez 128 % 58,9
Dogum sekli
NVY 95 % 43,8
C/S 122 % 56,2
Cinsiyet
Erkek 118 % 54,3
Kiz 99 % 45,7
LGA 12 % 5,6
SGA 22 % 10,1
AGA 183 % 84,3

LGA: Large for gestational age (Gestasyon yasina gore biiyiikk), SGA: Small for gestational age
(Gestasyon yasina gore kii¢iik), AGA: Appropriate for gestational age (Gestasyon yasina gore uygun)
CUTF: Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi, NVY: Normal vajinal yol, C/S: Sezeryan dogum

Hastalarm 59’u (% 27,2) prematiir (gestasyon haftas1 37 hafta 6 giinden kiigiik),
158’1 (% 72,8) matiirdii. Ortalama anne yas1 28,76+5,76 yil (14-44 yas) idi. Bebeklerin
68’inin (% 31,4) anne babasi akrabaydi: bunlarm 52’si birinci derece, 14’1 ikinci
derece, 2’si liglincii derece akraba evliligi idi. Hastalarm 1. dakika Apgar skorlari

ortalama 6,5+1,67 (1-9), 5. dakika Apgar skorlar1 ise ortalama 8,26+1,12 (3-10) id1.

Servise yatirildiklarinda hastalarin beyaz kiire sayis1 ortalama 14567,1£5932,3
/mm’, (medyan 13600, dagilim araligi 4780-41900), hematokrit diizeyi ortalama %
45,34+7,62 (dagilim araligi 21-62, medyan 46), trombosit sayis1 ortalama
256341119864 /mm® (dagilm araligi 15000-687000, medyan 236000), AST diizeyi
ortalama 63,83+119,4 U/L (dagilim aralig1 7-1410, medyan 40), ALT diizeyi ortalama
35,6685 U/L (dagilim araligi 3-951, medyan 16), BUN ortalama 13,74+10,3 mg/dl
(dagilm araligr 3- 83, medyan 11) ve kreatinin diizeyi ortalama 0,61+0,73 mg/dl
(dagilim aralig1 0,1-2,7, medyan 0,5) 1di.
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Olgularm yatis nedenlerine bakildiginda en biiylik grubu, tan1 alarak hastanemize
yonlendirilen (% 42,3) veya intrauterin tani alan bebeklerin (% 27,6) olusturdugu
gorildii (Tablo 6).

Tablo 6: Olgularin yatis nedenleri

Yatis sebebi Say1 Yiizdelik (%)*
Tanili 92 % 42,3
Intrauterin tanili 60 % 27,6
Solunumsal nedenler 19 % 8,7
Siyanoz 20 % 9,2
Metabolik nedenler 16 % 7,3
Ufiiriim 12 % 5,5
Prematiirite 9 % 4,1
Takipne 9 % 4,1
Sok 5 % 2,3

* Bir hastanin birden fazla yatis nedeni olabilir

123 (% 56,6) bebegin antenatal donemde tanimlanabilen bir risk faktorii vardi. Bu
hastalarin % 48,8’linde annede 6nceki gebelikte diisiik hikayesi, % 20,3’{inde diyabetik
anne Oykisili, % 12,2°sinde annenin sigara kullanmasi, % 8,9’unda kardeslerde kalp
hastahg1 dykiisii ve % 8,2’sinde annede gebelikte ilag kullanim &ykiisii vardi. Ilag
kullanan annelerin ikisi hipotiroidi, ikisi astim, altis1 ise diyabet icin ila¢ kullanmist1. Iki
annede dogumsal kalp anomalisi mevcuttu, biri aort darlig1 digeri ise VSD nedeni ile

opere olan bir anne idi (Tablo7).
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Tablo 7: Risk faktorleri

Risk faktorleri Say1 Yiizdelik
(%)

Annede onceki gebeliklerde diislik hikayesi 60 % 48,8
Annede diyabet 25 % 20,3
Sigara kullanim1 15 % 12,2
Kardeslerde dogustan kalp hastaligi 11 % 8,9
Gebelikte ila¢ kullanimi1 10 % 8,2
Annede dogustan kalp hastaligi 2 % 1,6
Toplam 123 % 100

Bebeklerden 60’ma hastanemizde fotal ekokardiyografi yapimisti. Fotal
ekokardiyografi yapilan 60 annenin 48’1 (% 80) Kadm Hastaliklar1 ve Dogum doktoru
tarafindan slipheli kardiyak anomali nedeniyle sevk edilmisti. Tablo 8’de fotal
ekokardiyografi endikasyonlar goriilmektedir (Tablo 8).

Tablo 8: Olgularin fétal ekokardiyografi endikasyonlari

Say1 Yiizdelik (%)
Fotal endikasyonlar
Obstetrik ultrasonografide yapisal 48 % 80
kardiyovaskiiler malformasyon siiphesi
Hidrops fetalis 1 % 1,6
Aritmi 1 % 1,6
Anneye ait endikasyonlar
Anne kaygisi 3 %5
Diyabetes mellituslu anne 3 %5
[leri anne yas1 (>35 yas) 3 %5
Annede dogustan kalp hastaligi 1 % 1,6
Toplam 60 % 100

_40 -



Fotal ekokardiyografi yapilan hastalarm inutero tanilar1 Tablo 9°da gosterilmistir.

Tablo 9: Prenatal donemde dogustan kalp hastaligi tanist alan bebeklerin intrauterin tanilari

EKO bulgusu Say1 Yiizdelik (%)
Ventrikiiler septal defekt 10 % 16,6
Hipoplastik sol kalp 9 % 15
Biiyiik arter transpozisyonu 7 % 11,6
Trikiispid atrezisi 7 % 11,6
Pulmoner atrezi 6 % 10
Atrioventrikiiler septal defekt 5 % 8,1
Fallot tetralojisi 5 % 8,1
Cift girisli sol ventrikiil 4 % 6,6
Pulmoner darhik 3 % 5
Cift cikish sag ventrikiil 3 % 5
Pulmoner kapak yoklugu 3 % 5
Aort koarktasyonu 2 % 3,3
Aort darlig1 2 % 3.3

* Bir hasta birden fazla tan1 almis olabilir.

Unitemizde yatan bebeklerden en sik Cocuk Kardiyoloji konsiiltasyonu istenme
nedeni siyanoz idi (% 54,3). Diger nedenler azalan siraya gore iifiirim (% 29,4),
intrauterin kardiyak anomali (% 27,6), takipne (% 12,4), diyabetik anne bebegi (%
11,5), yapisal anomalili bebek (% 8,3) ve Down sendromu fenotipi (% 3,6) idi
(Tablo10).
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Tablo 10: Cocuk kardiyoloji konsultasyonu istenme nedeni

Konsiiltasyon nedeni Say1 Yiizdelik (%)"
Siyanoz 118 % 54,3
Ufiiriim 64 % 29,4
Intrauterin kardiyak anomali | 60 % 27,6
Takipne 27 % 12,4
Diyabetik anne bebegi 25 % 11,5
Yapisal anomalili bebek 18 % 8,3

Down sendromu fenotipi 8 % 3,6

* Bir hastada birden fazla semptom olabilir

217 hastanin 76’sinda (% 35,1) asiyanotik dogustan kalp hastali§i, 133’tinde (%

61,3) ise siyanotik dogustan kalp hastaligi vardi. Hastalarm 8’inde (%

3,6)

kardiyomiyopati tespit edildi, bunlardan 7’sinde asimetrik septal hipertrofi vardi (Tablo

11).

Tablo 11: Kardiyak defektlerin dagilimi

Say1 Yiizdelik (%)
Pulmoner kan akimi artmis 67 % 30,9
ST YANOTIK KALP T 304
HASTALICT Pulmoner kan akimi azalmis | 66 % 30,
Toplam 133 % 61,3
; ; Obstruktif lezyonlar 37 % 17,1
ASIYANOTIK KALP
HASTALIGI Soldan saga sant lezyonlar1 36 % 16,6
Regiirjitan lezyonlar 3 % 1,4
Toplam 76 % 35,1
KARDIYOMIYOPATI 8 % 3.6
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Hastalarm ekokardiyografi sonuglart ve cinsiyet dagilimi Tablo 12’de
gosterilmistir. En sik goriillen defektler VSD, ASD, PDA, pulmoner atrezi, aort

koarktasyonu ve biiylik damarlarin transpozisyonu idi.

Tablo 12: Olgularin Ekokardiyografi Bulgular1 ve Cinsiyet Dagilimi

Yiizdelik

Kardiyak lezyon Sayr* %) E K P

Ventrikiiler septal defekt 73 % 33,6 34 39 0,741
Atriyal septal defekt 67 % 30,8 44 23 0,055
Patent duktus arteriyozus 60 %27,6 27 33 0,583
Pulmoner atrezi 41 % 18,8 19 22 0,825
Aort koarktasyonu 36 % 16,5 16 20 0,637
Biiyiik arter transpozisyonu 36 % 16,5 22 14 0,343
Pulmoner darlik 19 % 8,7 13 6 0,319
Atriyoventrikiiler septal defekt 19 % 8,7 6 13 0319
Trikiispid kapak yetersizligi 17 % 7,8 9 8 0,999
Cift cikish sag ventrikiil 16 % 7,3 7 9 0,723
Trikiispid atrezisi 13 % 6 &8 5 0,691
Aort darlig1 11 % 5 6 5 099
Fallot tetralojisi 11 % 5 3 8 0375
Sag ventrikiil hipoplazisi 9 % 4,1 7 2 0317
Hipoplastik sol kalp 9 % 4,1 7 2 0317
Cift girisli sol ventrikiil 7 % 3,2 3 4 099
Total anormal pulmoner ven6z doniis anomalisi 7 % 3,2 6 1 0,237
Asimetrik septal hipertrofi 7 % 3,2 5 2 0577
Bikiispit aortik kapak 7 % 3,2 4 3 099
Trunkus arteriyozus 5 % 2,3 2 3 0,999
Mitral atrezi 5 % 2,3 4 1 0,490
Dekstrokardi 5 % 2,3 3 2 099
Tek ventrikiil 4 % 1,8 1 3 0465
Aort hipoplazisi 4 % 1,8 1 3 0465
Ebstein anomalisi 4 % 1,8 1 3 0,465
Pulmoner kapak yoklugu 4 % 1,8 1 3 0465
Hipoplastik sag kalp 4 % 1,8 2 2 099
Major aortapulmoner kollateral arter (MAPCA) 3 % 1,3 1 2 0999
Situs inversus totalis 3 % 1,3 1 2 0,999
Mitral kapak yetersizligi 3 % 1,3 I 2 0,99
Tek atriyum 2 % 0,9 0 2 0,248
Taussig Bing anomalisi 2 % 0,9 0 2 0,248
Sol ventrikiil hipoplazisi 2 % 0,9 I 1 0999
Sag arkus aorta 1 % 0,4 1 0 0,999

* Bir hastada birden fazla defekt olabilir, E: Erkek, K: Kiz
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Cinsiyet ile dogustan kalp hastaliklarmin goriilme oranlar1 arasinda istatistiksel

olarak anlamli farklilik yoktu (Tablo 12).

Hastalarm 18’inde (% 8,3) konjenital kalp hastalhifina dogustan yapisal anomali
eslik ediyordu. Hastalarm 12’sinde (% 5,5) Down sendromu, Dandy Walker anomalisi,
Di George sendromu ve Edwards sendromu vardi (Tablo 13).

Down sendromu olan 8 olgunun ekokardiyografi bulgusunda, % 50’sinde AVSD,
% 37,5 inde FT, % 37,5’ inde VSD vardi.

Tablo 13: Olgulara eslik eden anomaliler

Eslik eden risk faktorleri | Say1 (n:30) Yiizdelik (%)
Yapisal anomali

Yarik dudak damak 3 % 1,4
Anal atrezi 2 % 0,9
Ozafagus atrezisi 4 % 1,8
Ekstremite anomalisi 3 % 1,4
Atipik yiiz gériinimii 6 % 2,8
Sendrom

Down sendromu 8 % 3,6
Dandy Walker sendromu 2 % 0,9
Di George sendromu 1 % 0,5
Edwards sendromu 1 % 0,5

Hastalar, YYBU’nde ortalama 17,34+19,27 (ortanca 11) giin izlendiler. Bu siire

zarfinda hastalarin % 29,9’unda metabolik asidoz, % 27,1’inde respiratuvar asidoz, %
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17,5’inde VIP, % 9,6’sinda bakteriyemi ve % 12,4’{inde kreatinin yiiksekligi gelisti.
Diger komplikasyonlar Tablo 14’de gosterilmistir.

Tablo 14: Olgularin Yenidogan Yogunbakim Unitesinde Yattig1 Siirede Gelisen Problemleri

Hastane bulgulari Say1 Yiizdelik (%)
Respiratuvar asidoz 65 % 29,9
Metabolik asidoz 59 % 27,1
Anemi 55 % 25,3
Trombositopeni 42 % 19,3
ViP 38 % 17,5
Karaciger disfonksiyonu 36 % 16,5
Hiperbilirubinemi 34 % 15,6
Kreatinin >1,5 mg/d1 27 % 12,4
Bakteriyemi 21 % 9,6
Atelektazi 14 % 6,4

VIP: Ventilator iliskili pnomoni

Hastalarm 59’unda (% 27,1) kanda veya trakeal aspirat kiiltiiriinde
mikroorganizma liremesi tespit edilmisti. Bunlarm % 24’1 gram pozitif bakteri, % 16’s1
mantar ve % 60’1 gram negatif bakteri idi. Ventilator iligkili pnémoni gelisen 38 (%
17,5) hastada saptanan mikroorganizmalar siklikla gram negatif bakterilerdi. Bunlarin
7’s1 (% 18) P. aeruginosa, 15’1 (% 40) A. baumannii, 6’s1 (% 16) K. pneumoniae, 7’si
(% 18) C. albicans, 3’10 (% 8) S. marcescens idi. Kanda bakteri lireyen 21 hastanin
11’inde (% 52) gram pozitif bakteri, 7’sinde (% 34) gram negatif bakteri(1’1 4.
baumannii, 2’si K. Pneumoniae, 4’0 P. aeruginosa) ve 3’linde (% 14) Candida tiirleri

iredi.
Hastalarm 122’si (% 56,2) serviste yattigi siirede ventilatorde izlenmisti. Bu

hastalarin 77°si (% 63,1) nazal CPAP’de izlenmisti. Ventilatorde kahs siiresi ortalama
11,15£15,18 giin idi. Beslenmeye baslandigi ve tam beslenmeye gecildigi giinler
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ortalama 3,16+3,91 giin ve 8,88+11,98 giin idi. Hastalarm 155’1 (% 71,4) TPN ile
beslenmisti, TPN ile beslenme siiresi ortalama 12,81+14,74 giindii (Tablo 15).

Tablo 15: Olgularin ventilatorde kalis siiresi ve beslenme durumlari

Olciimler Ortallavllr; i‘;;iﬁapma Dagilim arahgi
Ventilatorde kalig siiresi (giin) 1, 15? >18 1-95
Beslenmeye baglandigi giin 31 6;3’91 1-25
Tam beslenmeye gecildigi giin 8’88i41 1,98 1-68
TPN ile beslenme siiresi (giin) 12’81214’74 1-85

TPN: Total parenteral nutrisyon

Hastalarm 174’tinde (% 80,1) yattig1 siire zarfinda ila¢ gereksinimi oldu. Olgularin
% 48,3’linde dopamin, % 23,9’unda dobutamin ve % 19,8’inde adrenalin ve %

2,7’sinde noradrenalin gereksinimi oldu. Kullanilan ilaglar Tablo 16’da gosterilmistir.

Tablo 16: Olgularin yattig1 siire i¢inde aldig1 ilaglar

Aldigrilaglar Sayi Yiizdelik (%)
Dopamin 105 % 48,3
Furosemid 105 % 48,3
Prostoglandin 78 % 35,9
Dobutamin 52 % 23,9
Adrenalin 43 % 19,8
Kaptopril 42 % 19,3
[liomedin 19 % 8,7
Digoksin 15 % 6,9
Aldaktazid 14 % 6,4
Nitrit oksit 9 % 4,1
Noradrenalin 6 % 2,7
Sildenafil 4 % 1,8
Indometazin 2 % 0,9

* Bir hastaya birden fazla ilag gereksinimi olmus olabilir
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217 hastanin 112’sine (% 51,6), ortalama 5,84+7,44 yatis giiniinde (1-51) Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali veya Kardiyovaskiiler Cerrahi tarafindan girisimsel islem
yapimist1. Bazi hastalar birden fazla girisimsel isleme gereksinim duydu. Bu hastalarmn
61’ine katater anjiyografi, 70’ine ise cerrahi islem uygulandi. Kateter anjiyografi
yapilanlarin 33’iine islem sirasinda septostomi (15 hasta), valvuloplasti (9 hasta) ve
anjiyoplasti (9 hasta) yapild1 ve hastalar daha sonra cerrahi operasyona gereksinim
duymadi. Hastalarm 19’una (% 16,9) kateter anjiyografi sonrasi cerrahi islem yapilds;
9’una ise tan1 amaci ile anjiyografi yapildi. 28 hastaya aorta pulmoner sant, 13 hastaya
arteriyel switch operasyonu, 17 hastaya aort koarktasyonu tamiri yapildi ve 12 hastaya

da pulmoner band konuldu. Diger islemler azalan sira ile Tablo 17°de gosterilmistir.

Tablo 17: Olgulara yapilan girisimsel islemler

Girisimsel islemler tiirii Sayl** Yiizdelik (%)
*Katater anjiyografi 61 % 54,4
Aorta pulmoner sant 28 % 25
*Septostomi 27 % 24,1
PDA ligasyonu 22 % 19,6
AK tamiri 17 % 15,1
Arteriyel Switch 13 % 11,6
Pulmoner band konulmasi 12 % 10,7
*Balon valvuloplasti 12 % 10,7
*Balon anjiyoplasti 11 % 9,8
Pil implantasyonu 3 % 2,6
TAPVD tamiri 2 % 1,8
Pulmoner valvulotomi 2 % 1,8

AK: Aort koarktasyonu, ASD: Atriyal septal defekt, PDA: Patent duktus arteriyozus, TAPVD: Total
anormal pulmoner vendz doniis, * Cocuk Kardiyologu tarafindan yapilan islemler
** Bir hastaya birden fazla girisimsel islem yapilmis olabilir.

70 hasta Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dali tarafindan opere edildi.
Operasyon sonrasi hastalarin 12°s1 (% 17,1) ilk 24 saat i¢inde kaybedildi. Yatislari
boyunca hastalarin 18’ inde kanama (% 25,7), 11’inde (% 15,7) pulmoner hipertansiyon,
10’unda (% 14,2) pnomotoraks 10’unda (% 14,2) atelektazi, 10’unda (% 14,2)
koagulasyon bozuklugu gézlendi. Diger komplikasyonlar Tablo 18’de gosterilmistir.
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Tablo 18: Operasyon sonrasi hastalarin yattigr donemde gelisen komplikasyonlari

Operasyon komplikasyonu Say1 Yiizdelik (%)
Kanama 18 % 25,7
Eksitus (ilk 24 saat icinde) 12 % 17,1
Pulmoner hipertansiyon 11 % 15,7
Pnoémotoraks 10 % 14,2
Atelektazi 10 % 14,2
Koagulasyon bozuklugu 10 % 14,2
Perikardiyal eflizyon 8 % 11,4
Trombositopeni 6 % 8.5
Aritmi 6 % 8,5
Sternal osteomiyelit 1 % 1,4
Kalpte rezidiiyel defekt 1 % 1,4

* Bir hastada birden fazla komplikasyon olabilir

Tiim hastalarm 67’si (% 30,8), opere olanlarm % 44,2’si (31) YYBU’nde iken
eksitus oldu. 140’1 (% 64,5) Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali polikliniginde takip edilmek
iizere sifa ile taburcu edildi. Hastalarm 6’s1 (% 2,8) aile istegi ile taburcu edildi, 4 (%

1,9) hasta ise baska bir merkeze sevk edildi (Tablo 19).

Tablo 19: Yenidogan doneminde olgularin prognozu

Sonug¢ Say1 Yiizdelik (%)
Sifa ile taburcu 140 % 64,5
Eksitus 67 % 30,8

Aile istegi ile taburcu 6 % 2,8

Sevk 4 % 1,9
Toplam 217 % 100

Yenidogan Yogun Bakim Unitesi’nden taburcu edildikten sonra hastalarm 53’{iniin

poliklinik kontrollerine gelmedigi, 76’smn ise 2 yasinda yasadig goriildii. Yenidogan
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Yogun Bakim Unitesi’nden taburcu edildikten sonra hastalarm 21°i daha yasamlarinin
ilk 24 ayinda eksitus oldu. 17 hasta yasammin ilk 6 ayinda, 4 hasta ise 6-24 aymda
eksitus oldu. Ik 2 yasta mortalite oran1 tiim hastalarda % 40,5 (88/217), verileri takip
edilebilen hastalarda ise % 53.6 (88/164) idi. Dogustan kalp hastalig1 tanis1 alan
olgularm eksitus yasi ortalama 46,95+62,43 giin (2-455 giin) idi. 76 hastanin 59’u halen
Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali tarafindan takip edilmekte olup, 17 hasta tamamen
diizeldikleri i¢in takipten ¢ikarilmisti (Tablo 20).

Tablo 20: Olgularin ilk 2 yastaki prognozlari

Sonug¢ Say1 (n:217) Yiizdelik (%)
Takipsiz 53 % 24,4

Sifa 76 % 35,2

[lk bir ay i¢inde eksitus 54 % 24,9

1-6 ay i¢inde eksitus 30 % 13,8

6-12 ay icinde eksitus 3 % 1,3

12 ay-2 yas i¢inde eksitus 1 % 0,4
Toplam 217 % 100

[k bir ay icinde eksitus olan 54 olgunun 23’ (% 42,6) kardiyojenik sok, 20’si (%
37,1) sepsis, 11°1(% 20,3) aritmi nedeni ile kaybedilmisti (Tablo 21).

Tablo 21: ilk bir ay icinde eksitus olma sebebi

Say1 Yiizdelik (%)
Kardiyojenik sok 23 % 42,6
Sepsis 20 % 37,1
Aritmi 11 % 20,3
Toplam 54 % 100
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Olgularin 133’1 (% 61,2) siyanotik, 84’1 (% 38,8) asiyanotik idi. Styanotik DKH

olan bebeklerin tan1 alma zamanlar1 asiyanotik bebeklere gore daha kisa bulundu.

Siyanotik DKH’11 bebeklerde eksitus orani asiyanotik bebeklere gore daha yiiksek idi

(Tablo 22).

Tablo 22: Siyanotik ve asiyanotik olgularin karsilastirilmasi

. Siyanotik Asiyanotik
Olgiimler p
Ortalama Ortalama
Anne yasi (y1l) 28,89+5,15 28,56+6,64 0,677
(17-43) (14-44)
Dogum agirlig (gr) 3049,7+688,3 3151 +898,6 0,35
(1100-5250) (520-5500)
Gebelik yasi (hafta) 38,14+2.32 37,8+2,72 0,329
(30-42) (28-41)
Tan1 ald1g1 zaman 2,71+£3,37 5,75+6,59 <0,001
(kag giinliikken) (1-22) (1-30)
Girigsimsel igslem gilinii 5,71+7,56 6,12+7,28 0,497
(yatis giinii) (1-51) (1-40)
Yatis stiresi (giin) 18,13+£18,54 16,1+20.42 0,261
(1-110) (1-104)
Dogum zamani
Matiir 100 (% 75) 58 (% 69) 0,322
Prematiir 33 (% 25) 26 (% 31)
YYBU’de prognoz
Eksitus 50 (% 38) 17 (% 20) 0,001
Sifa ile taburcu 73 (% 55) 67 (% 80)

YYBU: Yenidogan yogun bakim initesi

Yatis siiresi ile dogum haftasi ve dogum agirligi arasinda arasinda zayif bir negatif

korelasyon vardi (siras1 ile korelasyon katsayisi= -0,139, p=0,040, korelasyon katsayisi=

- 0,181, p=0,008).
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5. TARTISMA

Dogustan kalp hastalig1 fotal ve neonatal donemdeki kalple ilgili en yaygin
malformasyon olup, nedeni az bilinen heterojen bir grup defekti temsil eder.'* Diger bir
deyisle dogustan kalp hastalig1r kardiyovaskiiler sistemin dogustan olan yapisal veya
fonksiyonel anomalilerini icerir.!

Dogustan kalp hastaligi siklig1 tiim canli dogumlarda yaklasik % 0,75 olup, bu oran
Olii dogumlarda % 3-4’e, spontan diistiklerde % 10-25’e, prematiir yenidoganlarda %
2’ye kadar yiikselmektedir.*'®!'! 2012 y1li niifus saymmi verilerine gore iilkemizde niifus
74.724.269 olup, % 2,16 dogum hiz ile yilda yaklasik 1.665.000 civarinda canli dogum
olmaktadir. Yukaridaki bilgilere dayanarak bu bebeklerin 12,5001nde dogustan kalp
hastalig1 oldugu sdylenebilir.*® Ulkemizde dogustan kalp hastaliklarmin tan1 ve tedavisi
ile ilgili deneyimler ve olanaklar son yillarda hizli bir sekilde artmaktadir. Dogustan
kalp hastaliklarinin sikligi kadar, cinsi, erken tani, uygulanan tedavi ve tedavinin
ekonomik degeri de mortalite ve morbiditede 6nemli rol oynamaktadwr. Spontan
tyilesmeden, uzun siireli ameliyat sonras1 yogun bakim tedavisi gerektirecek kadar genis
yelpazeye sahip prognoz gosteren dogustan kalp hastaliklari, dogumdan itibaren ilgili
birimlerin yakim takibini gerektirmektedir.

Ulkemizde yillik 12,500 civarmda olan dogustan kalp hastalikli bebeklerin
yaklasik olarak 3500-4000'1 (% 0,2-0,3) ilk yilda tibbi tedavi, girisimsel uygulamalar
veya cerrahi tedaviye ihtiyag gosterir. Bunlarin da % 16-20'sine ilk ay i¢cinde erken
miidahale gerekir.?’

Prematiirelerde dogum agirligi ile ters orantili olarak PDA’nm agik kalma orani
artar. Otuz iki haftanin iistiinde dogan prematiire bebeklerde duktus agiklig1 oran1 % 20
iken, 28 haftanin altmda dogan bebeklerde bu oran % 60’tir. Bunun nedeni
prematiirelerde sik goriillen hipoksi ve duktus immatiiritesidir. Dolayisiyla
prematiirelerde duktus, bebek biiyiidiikce ¢ogunlukla spontan olarak kapanir.*' Yine
izole PFO dogustan kalp hastalig1 olarak kabul edilmez.'” Bu nedenle ¢alismamiza, 1
aylik izlemde kapanan ince PDA’s1 olan yenidoganlar ve izole PFO saptanan bebekler
dahil edilmedi. Caligmamizda dogustan kalp hastalig1 siklig1 tlinitemize yatirilan
bebeklerde % 6,6 (217/3287) olarak bulundu. Ekokardiyografi ile degerlendirilen ve
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calisma disinda birakilan defektler de dahil edilseydi bu oran % 8,3 (273/3287) olarak
bulunacakti. Benzer sekilde, Giiven ve ark.inmn'® yaptigi calismada da, prematiire ve
matiir yenidogan servislerinde yatirilarak takip edilen 3123 hasta igerisinde, izole PFO
ve liciincii giin kontroliinde PDA’s1 kapanan hastalardaki defektler fizyolojik olarak
kabul edilerek calismaya alinmamis ve dogumsal kalp hastalig1 sikligi % 4,9 olarak
bildirmistir. Aydogdu ve ark.*’” da benzer calismalarinda, yogun bakim {initelerinde 6
yilda yatan 845 hastay1 retrospektif olarak degerlendirip, ilk 3 giinde saptanan minimal
PDA tanisi alan hastalar1 caligmaya dahil etmeyerek, bu oran1 % 6,6 (56/845) olarak
bildirmistir. Bulut ve ark.*® ise Dr. Behget Uz Cocuk Egitim ve Arastirma Hastanesi’nde
Eyliil 2007-Eyliil 2009 tarihleri arasmda yenidogan yogun bakim servisinde yatirilarak
tedavi goren 6297 olguyu retrospektif olarak degerlendirmis ve DKH sikligmi % 1,6
(105/6297) olarak bulmustur. Tiim canh yenidoganlar ile kiyaslandiginda hasta
yenidoganlar arasmda bu oranmn daha yiliksek olmasi beklenen bir sonuctur. Hasta
yenidogan populasyonunda dogustan kalp hastaligi siklig1 merkezlerin yogunluguna,
hekimlerin klinik bilgi ve tecriibelerine gore degismektedir. Bizim calismamizda bu
oran diger calismalara benzer sekilde % 6,6 olarak bulunmustur. Bu oran normal
populasyona gore ¢ok daha yiiksektir; ancak bunun nedeninin, iinitemiz ve hastanemizin
Perinatoloji, Neonatoloji, Cocuk Kardiyolojisi ve Cocuk Kalp Damar Cerrahisinin
olmas1 nedeni ile bdlgemizde referans konumunda olmasmdan kaynaklandigmi
diistinmekteyiz.

Dogustan kalp hastaliklarmm c¢ogunun etyolojisi bilinmemektedir. Olayn
multifaktoriyel oldugu, genetik ve c¢evresel faktorlerin etyolojide rol aldigi
bilinmektedir. Izole defektleri olan hastalarm % 2-4’iinde ailesel DKH saptanmistir.
DKH’h hastalarda tanimlanmis tek gen defektleri (Marfan ve Noonan sendromlari, Di
George sendromu gibi) bulunmaktadir.®> Kromozomal hastaliklar ile kardiyak defektler
arasinda en 1yi bilinen iligki Trizomi 21’li bebeklerde goriilen anomalilerdir. Trizomi
18’11 hastalarm % 90’inda, Trizomi 21°li hastalarin % 50’sinde, Turner sendromlu
hastalarm % 40’mnda dogustan kalp hastaligi goriilmektedir.'®*** Reinhold ve ark.r’
3071 oliidogum ve 16 yasa kadar eksitus olan ¢ocuklarm otopsisini incelediklerinde, %
26,5’ inde kalp hastalig1 oldugunu, bunlarin % 5,6’sinda genetik sendrom saptandigini
ve bu hastalarm da % 1,4’tnii Down sendromlu hastalarm olusturdugunu

bildirmislerdir. Bizim ¢alismamizda da dogustan kalp hastalig1 tanis1 alan hastalarm %
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5,5 inde genetik sendrom saptanmis olup bunlarm % 3,6’s1t Down sendromudur.
Meberg ve ark.nm’’ yaptiklar1 ¢alismada % 2,1, Dorfman ve ark.mm>> yaptiklari
calismada % 0,5 Edwards sendromu saptanmistir. Bizim ¢alismamizda ise % 0,5
oraninda Edwards sendromuna rastlandi.

Down sendromlu olgulardaki kardiyak defektlerin yaklasik yarisi AV kanal
defektidir. Kalan patolojilerin ¢ogunu ise VSD, ASD ve PDA olusturmaktadir.'®*
Abbag™ tarafindan yapilan bir ¢alismada Down sendromlu hastalarda en sik VSD (%
33,3), ardmdan AVSD (% 22,8) tespit edilmistir. Park ve ark.>* tarafindan yapilan diger
bir ¢alismada ise AVSD (% 43) ilk swrada iken, VSD (% 32) ikinci swrada yer almistir.
Kuzucu ve ark.mmn> 2004-2005 yillarinda yaptigi ¢alismada, % 38,8 ile VSD ilk sirada
olup, % 24,4 ile AVSD ikinci sirada yer almaktadir. Aydogdu ve ark.mm*’ yaptigi ¢alis-
mada ise % 42,9 ile VSD ilk sirada yer almakta olup, % 37,5 ile ASD ikinci sirada yer
almaktadir. Bizim ¢alismamizda ise 8 hastada Down sendromu tespit edilmisti ve % 50
ile AVSD ilk sirada olup, % 37,5 ile FT ve VSD ikinci sirada yer almaktayda.

Annede, babada veya kardeste kardiyak defekt oldugunda, diger kardeslerde de
dogustan kalp hastalif1 goriilme riskinin arttigr bilinmektedir. Diger kardeslerde
goriilme riski defektle ve ailede bulunan hasta sayisi ile iligkilidir. Dogustan kalp
hastalig1 olan olgularmm % 2 ile % 4’1, bilinen cevresel ya da istenmeyen maternal
nedenlerle iliskilidir. Maternal diyabetes mellitus, fenilketoniiri veya sistemik lupus
eritematosus, maternal ila¢ alimi (lityum, talidomid, warfarin, etanol, antimetabolit ve
antikonviilzanlar) bilinen nedenlerdendir.'*'® Aydogdu ve ark.mmn*’ yaptigi calismada
anne-baba akrabaligi % 10,7 bulunmustur. Giiven ve ark.mm'® 2002-2003 yillari
arasinda yenidogan servislerinde konjenital kalp hastaliklar1 ile ilgili yaptiklar1 bir
calismada dogustan kalp hastali§1 saptanan bebeklerin % 15’inde anne-baba arasinda
akrabalik tespit edilmis ve bu evliliklerin ¢ogunlugunun birinci dereceden oldugu
saptanmistir. Calismamizda anne- baba arasinda akrabalik orani diger ¢aligmalara gore
cok daha yiiksekti. Calismamizda DKH tanis1 alan hastalarin % 31,4’{inlin anne ve
babalar1 arasinda akraba evliligi oldugu, % 8,2’sinde ise maternal ila¢ kullanim1 oldugu
goriildii. Fakat bu ilaglar i¢inde teratojenik potansiyeli olan ilaglar yoktu.

Diyabetik anne bebeklerinde en sik goriilen anomaliler genel olarak kardiyak
olanlardir. Diyabetik anne bebeklerinde DKH goriilme oram1 en az % 1,3 olarak

bildirilmektedir.?® Kadivar ve ark.inm>® yaptig1 calismada diyabetik anne bebegi orani
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% 9, Aydogdu ve ark.nin*’ yaptig1 calismada % 14,3 saptanmustir. Asimetrik septal
hipertrofi, VSD, ASD, PDA siklikla goriilen anomalilerdir.”’ Calismamizda dogustan
kalp hastalig1 olan yenidoganlarin % 11,5’1 diyabetik anne bebegi idi. En sik goriilen
defekt VSD (% 29), ikinci olarak asimetrik septal hipertrofi ve PDA (% 26) idi. Bu
bilgiler literatiir ile uyumlu bulundu.

Olgularin cinsiyet dagilimma bakildiginda, Samanek’in'® ¢alismasinda DKH’na
sahip cocuklarda erkek/kiz oranmm 1,09:1 oldugu tespit edilmistir. Erkeklerde BAT,
aort darligi, PA, trikiispit atrezisi, AK, diizeltilmis BAT daha sik goriiliirken; kizlarda
ozellikle PDA, trikiispit kapagm Ebstein anomalisi, trunkus arteriyozus, AVSD ve
Fallot tetralojisinin daha fazla goriildigii tespit edilmistir. Bizim g¢alismamizda ise
dogustan kalp hastaliklarmm goriilme oranlar1 ile cinsiyet dagilimi arasinda istatistiksel
olarak anlamli farklilik yoktu. Aydogdu ve ark.mmn*’ ¢alismasida DKH saptanan 56
vakanmn % 54'linin kiz, % 46'smm erkek oldugu tespit edilmis, cinsiyetler arasinda
anlaml1 bir fark bulunmamistir. Dorfiman ve ark.inin®® 190 hasta ile yaptig1 calismada
olgularm 103’1 erkek (% 54,2), 86’s1 kizdir (% 45,3). Bizim calismamizda ise DKH
tanist alanlarm 118’1 (% 54) erkek bebekken, 99’u (% 46) kiz bebekti. Siyanotik has-
talarin % 49’u erkek, asiyanotik hastalarin ise % 56’s1 erkek olup cinsiyet ac¢isindan
diger calismalardan farkli degildi. Cahismamizda ise DKH tanis1 alanlarmn % 72’si matiir
iken % 28’1 prematiire olarak dogmustu.

Dogustan kalp hastaliklarinda tan1 fizik muayene ile baslar. Radyolojik,
elektrokardiyografik inceleme, ekokardiyografi ve gerekli olan hastalarda Kkateter
anjiyografi ile tan1 kesinlestirilir. Ayrica son yillarda pek ¢cok merkezde, dogustan kalp
hastaliklarmm intrauterin tanis1 i¢in genis c¢apta uygulanmaya baslanan fotal
ekokardiyografi ile fotal kardiyoloji konularinin 6nemi giderek artmaktadir.’® Bu yolla
kardiyovaskiiler morfoloji, disritmiler ve kalp yetersizligi intrauterin olarak
degerlendirilebilmekte ve onemli derecede disritmi ve kalp yetersizligi olan fGtuslarm
tedavileri ve gerekirse dogduktan sonraki erken miidahaleleri i¢in anneler uygun
merkezlere sevk edilmektedir. Hastanemizde de Perinatoloji Bilim Dali, Neonatoloji
Bilim Dali ve Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali oldugu i¢in riskli gebelikler ve kardiyak
morfolojisinde inutero anormallik tespit edilen bebekler hastanemize refere

edilmektedir. Calismamizdaki 217 hastanin 60’ma (% 27,6) inutero tan1 konulmustu.
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Dogustan kalp hastalig1 olan yenidoganlar ozellikle yasamm ilk gilinlerinde
asemptomatik olabileceginden, ¢ogunlukla kalp damar sistemi digmmda nedenlerle
yatirilirlar. Giiven ve ark.’nmn'® yaptigi calismada, tani alan hastalarm % 59’unun
hastaneye yatis nedeni kardiyovaskiiler sistem dis1 nedenler olarak bildirilmistir. Bizim
calismamizda da bu oran % 20 olarak bulundu. Calismamizda bu oranin daha diisiik
bulunmasmm nedeni hastalarn ¢ogunun (% 42,3) dis merkezde dogustan kalp hastaligi
tanist konulmus olup Neonatoloji, Cocuk Kardiyoloji ve Kalp Damar Cerrahisinin
bulundugu bir merkeze yonlendirmek amaci ile tanili olarak merkezimize gelmesi
olarak degerlendirebiliriz.

Solunum sistemine bagli olmayan siyanoz daima ciddi kardiyolojik anomalileri
akla getirir. Ozellikle yasamm ilk haftasinda ortaya ¢ikan siyanoz, yasami tehdit eden
kardiyak patolojinin tek bulgusu olabilir. Tiim siyanotik bebeklerin prostaglandin E1
inflizyonu baglanabilmesi ya da acil atriyal septostomi yapilabilmesi i¢in en kisa
zamanda kardiyak acidan degerlendirilmeleri gerekir.'® Tokel ve ark.mmn’’ calismasmda
190 DKH’lh yenidoganda en sik semptom siyanoz olarak saptanmistir. Bu sonug
merkezimizde oldugu gibi, calismanin yapildig1 merkezin acil girisimsel ve cerrahi
operasyonlarm yapildig1 merkez olmasmdan ve iilke genelindeki siyanotik DKH’nin
sevk edilmesinden dolay1 olabilir. Ceviz ve ark.®® 58 DKH’li yenidoganmn % 9,6’sinda,
Cetin ve ark.’' ise % 13,1’de siyanoz saptamis ve DKH’nin en sik goriilen ikinci
semptomu olarak belirtmiglerdir. Calismamizda en sik Cocuk Kardiyoloji
konsultasyonu istenme nedeni % 54,3 ile siyanoz idi.

Yenidogan déneminde fizik muayenede iiflirim duyulmas: da DKH’n1 isaret eden
en Oonemli bulgulardan biridir. Saglikli yenidoganlarda ilk haftalarda yapilan rutin
muayene ile DKH’larinm ancak yaridan azi1 saptanabilir. Ufiiriim varliginda ise bu oran
% 54’¢ ¢ikmaktadir.'*®* Zamanmnda dogan bebeklerde duyulan iifiirimlerin %
50’sinden fazlasi masum ifiiriimlerdir. Bunlarm da en sik goriileni pulmoner darlik ve
PDA ile ayirict tanist zor olabilen pulmoner akim iifirimiidir.® Bu nedenle iifiiriim
duyulan hastalarda, masum {iftirim kararmin Cocuk Kardiyologu tarafindan verilmesi
uygundur. Bizim ¢alismamizda ikinci en sik (% 29,4) Cocuk Kardiyoloji konsultasyonu
istenme sebebi tek basma veya diger bulgular ile birlikte iiflirim duyulmasiyda.

Yenidogan bebeklerde takipne, kardiyak bozuklugun ilk bulgusu olabilir. Pulmoner

kan akiminmn arttig1 ya da pulmoner vendz hipertansiyon ile birlikte olan kardiyak
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anomaliler pulmoner vaskiiler konjesyona, dolayisiyla takipneye neden olur.
Yenidoganlarda takipne, inleme, emmeme, genel durumda bozulma ile tanimlanan tablo
onemli kardiyak bozukluk nedeniyle gelismis olabilecegi gibi, enfeksiyon, metabolik
bozukluk, pulmoner sorunlar, hematolojik bozukluklar gibi pek ¢ok nedene bagh
olabilir.'*** Karabiyik ve ark.nmn® ¢alismasinda 111 hastadan 7’sinde (% 6,3) takipne
saptanmistir.  Calismamizda DKH’li olgularm % 12,4’iine takipne ve solunum
yetmezligi bulgular1 nedeniyle Cocuk Kardiyoloji konsultasyonu istendi. Solunum
yetmezligi ve sikintis1 ile bagvuran hastalarin ¢ogunda soldan saga santh DKH saptandi.
Ozellikle yenidogan déneminde takipne ve solunum yetmezIigi bulgular1 varliginda akla
akciger patolojileri gelse de kardiyak patolojilerin de takipne ve solunum yetmezligine
neden olabilecegi unutulmamaldir.

Aydogan ve ark.®* Ocak-Aralik 1999 tarihleri arasinda EKO ile DKH tanis1 alan 43
term yenidoganm dosyalarmn1 retrospektif olarak degerlendirmisler ve olgularm 17’sinde
VSD (% 39,5), 15’inde ASD (% 34,8) veya patent foramen ovale, 6’sinda PDA (% 14),
3’iinde AK (% 7), 2’sinde FT (% 4,7) saptamislardir. Calisma vaka grubu ve kullanilan
tan1 yontemi agisimmdan calismamiza benzerlik gostermektedir. Ancak tani dagilimi
acisindan goriilen oransal farkliliklar vaka sayismin farkliligi ve smiflandrmada
kullanilan terminolojiye (ASD vakalarina PFO’nin dahil edilmesi gibi) baglanabilir.
Cetin ve ark.’®’ Eyliil 2002 ve Ocak 2005 tarihleri arasinda yenidogan yogun bakim
initesinde izledikleri 107 term ve preterm yenidoganin 42’sinde (% 39,3) PDA,
17’sinde (% 15,9) izole ya da ASD ile birlikte VSD, 5’inde BAT, 5’inde trunkus
arteriyozus, 4’tinde HSKS, 2’sinde TA, 1’inde Ebstein anomalisi, 1’inde TAPVD
anomalisi ve 1 olguda FT saptamislardir. Calismada PDA’nin yiiksek saptanmasi
vakalarm yarismdan c¢ogunun gebelik haftasmm 37 haftanin altinda olmasma
baglanabilir. Biz ¢caligmamizda ilk bir ay i¢inde kapanan PDA’lar1 ve PFO’u dahil
etmedik. Tokel ve ark.’® Nisan 1995-Haziran 1999 tarihleri arasinda DKH 6n tanisiyla
sevk edilen 190 yenidogan1 degerlendirmis ve olgularm 58’ inde (% 30,5) BAT, 48’ inde
(% 25,3) sag ventrikiil obstriiktif lezyonu, 45’inde (% 23,7) sol ventrikiil obstriiktif
lezyonu saptamislardir. Diger tanilar arasinda sol-sag santh kalp hastaliklari, TAPVD,
pulmoner hipertansiyonlu kompleks kalp hastaligi, trunkus arteriyozus, FT yer almistir.
Bu ¢aligmada siyanotik DKH’nm oranmnm ¢ok yiiksek olmasi, ¢alismanin yapildigi

merkezin iilkemizin 6nemli kalp damar cerrahisi klinigi olmasma ve tlilke genelinde acil
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girisimsel veya cerrahi miidahale gerektiren vakalarm sevk edilmis olmasina
baglanabilir, bu agidan ¢alismamiza benzerlik géstermektedir.

Dogustan kalp hastaliklarinin i¢inde oranlar1 de§ismekle beraber en sik goriilen
anomali VSD’dir. VSD’nin goriilme orani ¢esitli ¢alismalarda % 15,7-34,8 arasinda
degismektedir. VSD oranlarmdaki farklilik kullanilan tani yontemlerine ve vakalarm
secilme yontemine ve yaslarma bagl olabilir.!*'*'%!° By bilgiler 1s13nda ¢alismamizda
da % 33,6 ile VSD en sik gorilen DKH olarak tespit edilmistir, oran diger
caligsmalardaki oranlara benzerdir. Siyanotik DKH’lar1 i¢cinde ise en sik BAT karsimiza
cikmaktadir.'>">!® Calismamizda siyanotik kalp hastaliklar1 i¢inde ise % 18,8 ile
pulmoner atrezi ilk sirada yer almakta olup bunu % 16,5 ile BAT izlemektedir.

Chew ve ark.mm® 1999-2003 tarihleri arasmda yenidogan yogunbakim {initesine
yatan 610 dogustan kalp hastalig1 olan hastada yaptig1 caligmada, hastalarin % 26,8’ ine
intrauterin tan1 konulmus, fotal ekokardiyografi % 71 oraninda obstetrik USG’de
siipheli kardiyak defekt saptanmasi {izerine istenmistir. Bizim c¢alismamizda ise
dogustan kalp hastalig1 tanist alan bebeklerin % 27,6’s1 intrauterin tani almis olup
bunlarin % 80’1 Kadin Hastaliklar1 ve Dogum doktoru tarafindan yapilan obstetrik
USG’de yapisal kardiyak malformasyon siiphesi goriilmesi iizerine Cocuk
Kardiyolojiye yonlendirilmis vakalardan olusmaktaydi. Bu yoOnii ile ¢alismamiz bu
caligsmaya benzerlik gostermektedir.

Intrauterin tespit edilen en sik dogustan kalp hastalizi VSD’dir.'®"? Chung ve
ark.nm®

izlemistir. Landis ve ark.inin®’ calismasinda ise tek ventrikiil % 25,4, BAT % 13, FT %

caligmasinda en ¢ok VSD goriiliirken, bunu BAT ve Fallot tetralojisi

11,3 oraninda goriilmiis. Bizim ¢alismamizda ise en sik intrauterin tan1 % 16,6 ile VSD
iken bunu sirastyla, hipoplastik sol kalp (% 15), trikiispiid atrezisi (% 11,6), BAT (%
11,6), pulmoner atrezi (% 10), AVSD (% 8.1), FT (% 8,1), ¢ift girisli sol ventrikiil (%
6,6) lezyonlar1 izlenmistir. Calismamiz bu acidan literatiirle uyumlu bulunmustur.
Yapisal anomali varliginda fizik muayene normal olsa da dogustan kalp hastaligi
siiphesi olmali, bu hastalara ekokardiyografi yapiimalidir.”* Multipl anomali goriilme

2 yaptig1 calismada % 22,6, Reinhold ve ark.mnmn®

sikligt Dorfman ve ark.mnmn
calismasinda % 7,2 siklikta, Giiven ve ark.nm'* yaptig1 calismada % 13 olarak
bulunmustur. Bizim ¢alismamizda ise hastalarin 18’ inde (% 8,3) dogustan anomalilerin

eslik ettigi goriildii. Dogustan kalp hastaligi olan bebeklerin yarisi ilk bir haftada, diger
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yarist ilk bir ayda tani almaktadir. DKH nedeniyle 6len ¢ocuklarm yaris1 ilk bir yas
icinde kaybedilmektedir. Bu nedenle taninin erken konularak tedavi planinmn yapilmas1

' Kadivar ve

DKH’li bebeklerin morbidite ve mortaliteleri acismdan Onemlidir.
ark.inm>® yaptig1 calismada ortalama tan1 alma siiresi 11 (1-45) giin olarak saptanmustur.
Bizim calismamizda hastalarimizin ortalama tani1 alma yasi asiyanotik hastalarda 5,7
giin, siyanotik hastalarda ise 2,7 giin olarak bulundu. Calismamizda ilk giinlerde
kardiyak degerlendirme yapilan hastalarda DKH orani, sonraki giinlere gore daha
yiiksekti. Bu bulgu ciddi diizeyde kalp hastaligi olan hastalarn erken klinik bulgu
verdiginin bir gostergesidir. Siyanotik DKH olan bebeklerin tan1 alma zamanlari
istatistiksel olarak asiyanotik bebeklere gére daha kisa bulunmustur.

Hastalarimizin ortalama yatis siiresi ortalama 17,3 giin olup, literatiirdeki sonuglara

benzerdir.”>%

Calismamizda yatis siiresi ile dogum kilosu ve gestasyonel hafta arasmda
negatif yonde anlamh iligki saptanmistir. Dorfman ve ark.mm>> yaptig1 ¢alismada
dogustan kalp hastaligi tanis1 alan olgularda yatis siiresince en sik goriilen hastane
bulgusu sepsis (% 43,2) ve tedavi gerektiren hiperbilirubinemidir (% 22,7). Bizim
calismamizda en sik goriilen hastane bulgusu respiratuvar asidoz (% 29,9) iken bunu
nazokomiyal sepsis izlemekteydi.

Calismamizda DKH tanis1 alan hastalarin 112’sine (% 51,6) ortalama 5,84 yatis
giiniinde girisimsel islem yapilmis, bunlarin 70’ine (% 32,2) cerrahi tedavi endikasyonu
konularak miidahele edilmisti. Mert ve ark.nm® 1993 yilinda 7000 hasta tarayarak
yapmis olduklar1 bir calismada, cerrahi tedavi orani % 11,3 olarak saptanmistir.
Calismamizdaki operasyon orani ¢ok daha yiiksek olup, bu orani giinlimiizde gelismis
olan yogun bakim kosullar1 ile daha fazla hastanin yasatilarak opere olma sansmnin
dogmasi, operasyon tekniklerinin artmasiyla ve hastanemizin referans merkezi
olmasiyla ile agiklayabiliriz.

Dogustan kalp hastalikli hastalarda mortalite oranlar1 merkezlere gore
degismektedir. Karabiyik ve ark.min® calismasinda 4 hasta (% 4,2) eksitus olmus ve
yasamda kalma oran1 % 95,9 saptanmistir. Polatoglu’nun’ ¢alismasinda eksitus oran1 %
15,1 (11/73) olarak bulunmus. Cetin ve ark.®! calismasinda eksitus oranmni % 25,2,
Tokel ve ark.”” ise % 23,6 saptamiglardir. Cetin ve ark.nmn®! calismasindaki mortalite
oranindaki yiikseklik hasta populasyonundaki prematiir oraninmn fazla olmasina, Tokel

ve ark.nmn® gahsmasinda ise merkezin baslica girisimsel ve diizeltici operasyonlarm
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yapildig1 merkez olmasi, intra ve postoperatif komplikasyonlarin fazla goriilmesine
bagli olabilir. Karabiyik ve ark.nmn® calismasinda eksitus oranm diisik saptanmasi,
calisimanm tarama ¢alismast olmast ve DKH’1 sikliginm diisiik olmasmdan
kaynaklanabilir. Bizim calismamizda da Tokel ve ark.mm>” ve Cetin ve ark.nm®’
calismasina benzer sekilde mortalite yiliksek bulunmustur. Bunun nedeni, bolgedeki tam
tesekkiillii en bliylik egitim ve arastirma hastanesi ve referans hastane olmamiz ve
hastanemizin baslica girisimsel ve diizeltici operasyonlarin yapildigi bir merkez

olmasmndan kaynaklaniyor olabilir. Bulut ve ark.nm®

calismasinda kaybedilen
hastalarin 6liim nedenleri; en sik kalp yetmezligi, infeksiyon ve pndmoni idi. Benzer
sekilde calismamizda, eksitus olan hastalarin 6liim nedenleri en sik kardiyojenik sok ve
sepsis idi.

Sonug olarak ¢alismamizda son 5 yil iginde Yenidogan Yogun Bakim Unitemize
yatirilarak izlenen hastalar arasmda dogustan kalp hastaligi sikligi % 6,6 olup bu
hastalarin yartya yakininda siyanotik kalp hastaliklar1 vardi. Hastalarm % 27,6’s1
inutero tanist konuldugu i¢in hastanemizde dogurtulan, % 42,3’ii disarida kardiyak
patoloji tespit edilerek refere edilen hastalardi. % 96,1 hastada yenidogan doneminde
semptom goriildiigli icin dogustan kalp hastaligindan siiphelenilerek ekokardiyografi
yapimistl. % 11,9 hastada dogustan anomali/kromozomal bozukluk olmasi ve/veya
semptom olmas1 nedeni ile tarama amaclh ekokardiyografi yapildi ve dogustan kalp
hastalig1 tespit edildi. Hastalarm % 51,6’sma girisimsel iglem yapildi, % 32,2°si opere
edilmisti ve ilk ay icinde % 24,8’1 kaybedilmisti, ilk 6 ay i¢inde de % 38,7 sinde
mortalite gozlendi. Bu sonuglar halen merkezimizde dogustan kalp hastalikl1 yenidogan
bebeklerde mortalitenin fazla oldugunu ve Perinatoloji, Neonatoloji, Cocuk
Kardiyolojisi ve Cocuk Kalp ve Damar Cerrahisi Bilim Dallar1 arasinda siki bir iletisim

olmasi gerektigini gostermektedir.
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6. SONUCLAR

Calismada elde ettigimiz bulgular sdyle 6zetlenebilir:

I. Yenidogan doneminde ¢esitli nedenlerle kardiyolojik degerlendirme ve
ekokardiyografisi yapilan 273 term ve preterm yenidoganin 217’sinde dogustan kalp
hastalig1 saptandi.

2. Bes yilda yenidogan servisine yatirilan 3287 hasta i¢cinde dogustan kalp hastaligi
tanisi alanlarmn siklig1 % 6,6 olarak bulundu.

3. Olgularm % 42,3’1i dis merkezde dogustan kalp hastaligi tanis1 almis olup Cocuk
Kardiyoloji ve Kalp Damar Cerrahisinin bulundugu bir merkeze yonlendirmek amaci ile
tanil1 olarak merkezimize yonlendirilen hastalardan olusuyordu.

4. Dogustan kalp hastaligi tanis1 alan bebeklerden % 27,6’smna intrauterin tan1 konulmus
olup, intrauterin tan1 alan olgularm % 80’1 obstetrik ultrasonografide yapisal kardiyak
malformasyon goriilmesi iizerine Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalma yonlendirilmis
olgulardan olusuyordu.

5. Prenatal donemde dogustan kalp hastalig1 tanisi siiphesi olup, dogustan kalp hastaligi
tanis1 alan en sik defekt % 16,6 ile ventrikiiler septal defekt idi.

6. Dogustan kalp hastali§1 olan yenidoganlarm % 45,7’si kiz, % 54,31 erkek idi.

7. Olgularin tan1 alma siireleri ortalama 3,89 giin id1.

8. Olgularm % 61,3’linde siyanotik, % 38,7’unde siyanotik olmayan dogustan kalp
hastalig1 saptandi.

9. En sik % 33,6 orani ile ventrikiiler septal defekt tespit edildi. VSD’yi % 30,8 ile ASD
ve % 27,6 ile PDA izliyordu.

10. En sik siyanotik dogustan kalp hastaligi % 18,8 ile pulmoner atrezi idi.

11. Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalindan konsultasyon istenme sebebi % 54,3 hastada
siyanoz, % 29,4 hastada iiftiriim, % 27,6 hastada intrauterin kardiyak anomali tespit
edilmesi ve % 12,4 hastada ise takipne ve/veya solunum yetmezIligi bulgulari olmasi idi.
12. Dogustan kalp hastalig1 olan olgularm % 3,6’sinda Down sendromu, % 0.9’unda
Dandy Walker sendromu, % 0,5’ inde Edwards sendromu saptandi.

13. Dogustan kalp hastaligi olan olgularin % 8,3’{inde ekstrakardiyak anomaliler vardi.

En sik ekstrakardiyak anomali 6zafagus atrezisi ve anal atrezi idi.
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14. Olgularn % 51,6’sma girisimsel islem yapildi. % 32,2’sine ise cerrahi olarak
miidahele edildi.

15. Girisimsel islem yapilan olgulara en sik % 24,1 ile arteriyal septostomi iglemi
yapildi.

16. Cerrahi islem yapilan olgulara en sik % 25 ile sant operasyonu islemi yapild1.

17. Yenidoganda yatan dogustan kalp hastaligi tanis1 alan hastalarm % 64,7°si Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dalinca takip edilmek tizere sifa ile taburcu edildi.

18. Dogustan kalp hastalig1 olan olgularm % 30,8’1 yenidogan yogun bakim {initesinde
izlemleri sirasinda eksitus oldu.

19. Siyanotik dogustan kalp hastaligi olan bebeklerde eksitus orani asiyanotik bebeklere
gore daha yiiksek bulundu (p=0,001).

20. Dogustan kalp hastalig1 tanis1 alan olgularmn eksitus yast ortalama 45,85 giin idi.
21. Olgularm % 35,2’si halen Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali tarafindan takip edilmekte
olup, olgularm % 40,5’1 yasamlarmin ilk iki yilinda eksitus olmustu. Olgularm % 7,81

takipten ¢ikarildi, % 24,4’niin ise verilerine ulagilamadi.
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