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OZET

Asemptomatik yenidoganlarda konjenital kalp hastaliginin nabiz oksimetri yontemi

ile taranmasina perfiizyon indeksinin eklenmesinin etkisinin arastirilmasi

Giris ve Amac: Yenidoganda konjenital kalp hastaligi (KKH) insidans1 ortalama %0.8-1
dir. KKH hem antenatal hem postnatal teshisinde zorluklar vardir. KKH ile doganlar erken
tan1 sayesinde giinlimiizde basarili ve erken diizeltme cerrahileri miimkiindiir. Bu sayede
hem morbidite hem de mortaliteye katki saglanir. Ancak heniiz KKH taramasi i¢in
duyarlilig1 ve seciciligi yliksek bir yontem bulunamamustir. Calismamiz KKH taramast
icin nabiz oksimetre ile taramaya perfiizyon indeksi ekleyerek duyarliligi ve segiciligi

artirmay1 amaglamustir.

Gereg ve yontem: Bu retroprospektif ¢aligmaya, Ankara Sehir Hastanesi dogum sonrast
anne yaninda izlenen 32422 yenidogan dahil edildi. Her bir bebegin preduktal ve
postduktal saturasyonu (SpOz) ve perfiizyon indeksi (PI) her iki yontem ile 6l¢iildii. Pozitif
tarama kriterleri postduktal oksijen satiirasyonu (SpO2) %95’in altinda olmasi, preduktal,
postduktal SpO; arasindaki fark %3’ten biiyiik fark olmasi veya PI degerinin 0.7’nin
altinda olmasi olarak tanimlandi. Dogrulanmis pozitif vakalara kesin tani igin
ekokardiyografi (EKO) yapildi. Verilerle uygun istatistiksel yontemler kullanilarak,
duyarhilik, 6zgiilliik, pozitif ve negatif prediktif degerler hesaplandu.

Bulgular: Calismaya dahiledilen 32422 yenidoganin 16396’s1 (%50.3) kiz, 16026’s1
(%49.4) erkekti. Yenidoganlarin 30383’ (%93.7) term, 2039’u (%16.3) pretermdi.
Gebelik haftasi 34 hafta ile 42 hafta arasinda; ortalama 38.5 (£ 1.39 SD) hafta idi.
Olgularm dogum agirligi 1830 gr ile 5000 gr arasinda; ortalama 3259 (+ 436.30 SD) gr
olarak bulundu. Yenidoganlarin preduktal SpO ortalama 97.75 (+1.68 SD), postduktal
SpO- ortalama 97.6 (£1.77 SD), preduktal PI ortalama 2.10 (£1.01 SD) olarak hesaplandh.
Postduktal PI 2.0 (£0.98 SD) olarak hesaplandi. Tiim vakalarin 283’ii nabiz oksimetrisi
taramasi1 pozitif olarak degerlendirildi. EKO sonucuna gére 236’sinda kardiyak patoloji
saptand1. 47 kiside kardiyak patolojisi saptanmadi. 276 kisi ise PI taramas1 pozitif olarak
belirlendi. EKO sonucuna gore 37’sinde kardiyak patoloji saptandi. 5’inde kardiyak
patoloji saptanmadi. Nabiz oksimetrisinin tek basina duyarlilig1 %85.5, nabiz oksimetrisi
Pi ile birlikte kullamlinca duyarlilik %94.2’ye ¢ikmaktadir. Nabiz oksimetsisi i¢in yanlis
pozitifligini %0.1, PI i¢in yanls pozitiflik %0.02 iki yontem birlikte kullaniminda yanls
pozitifligini % 0.2 olarak hesaplanmustir. Birlikte kullanimda yanlis pozitiflik yaklagik 2
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kat artisa neden olmaktadir. Nabiz oksimetsisi icin yanlis negatiflik %14.5, P i¢in yanls
negatiflik %86.6 iki yontem birlikte kullaniminda yanlis negatiflik %5.6’a gerilemektedir.

7 Kritik Konjenital Kalp Hastaligin (KKKH)’dan pulmoner atrezi vakasi her iki yontem
ile ortak tespit edildi. Sadece PI taramas1 pozitif olan 1 aort koarktasyonu vakasi vardi.
Her iki yontemin atlatigi 3 KKKH ise 1 hipoplastik sol kalp, 1 fallot tetralojisi, 1 aort

koarktasyonu’dur.

Sonugclar: Sonuglarimiz nabiz oksimetrisi ve perfiizyon indeksi Ol¢iimiinin KKH
taramasinda kullanilmasinin faydali olabilecegini ancak iki yontemin birlikte
kullanimasinin farkli hasta gruplarini yakalamada daha basarili oldugunu gostermektedir.

Bu konuda biiyiik popiilasyonlarda daha ¢ok ¢alismaya ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Nabiz oksimetrisi, perfiizyon indeksi, yenidogan, konjenital kalp
hastaliklar



ABSTRACT

Investigation of the effect of adding perfusion index to the screening of congenital

heart disease in asymptomatic newborns by pulse oximetry method.

Introduction and Aim: The incidence of congenital heart disease (CHD) in newborns
is 0.8-1% on average. CHD has difficulties in both antenatal and postnatal diagnosis.
Successful and early correction surgeries are possible today thanks to early diagnosis
in those born with CHD. This contributes to both morbidity and mortality. However,
a method with high sensitivity and selectivity for CHD screening has not been found
yet. Our study aimed to increase sensitivity and specificity by adding perfusion index

to pulse oximetry screening for CHD screening.

Materials and methods: In this retroprospective study, 32422 newborns who were
followed up with their mothers after delivery at Ankara City Hospital were included.
Preductal and postductal saturation (SpO2) and perfusion index (PI) of each baby were
measured by both methods. Positive screening criteria were defined as postductal
oxygen saturation (SpO2) below 95%, difference between preductal and postductal
SpO2 greater than 3%, or a Pl value below 0.7. Confirmed positive cases underwent
echocardiography for definitive diagnosis. Sensitivity, specificity, positive and
negative predictive values were calculated using appropriate statistical methods with
the data.

Results: Of the 32422 newborns included in the study, 16396 (50.3%) were female
and 16026 (49.4%) were male. 30383 (93.7%) of the newborns were term, 2039
(16.3%) were preterm. The gestational week was between 34 weeks and 42 weeks;
mean 38.5 (= 1.39 SD) weeks. The birth weight of the cases was between 1830 g and
5000 g; The mean was 3259 (+ 436.30 SD) gr. The mean preductal SpO2 of the
newborns was 97.75 (£1.68 SD), the mean postductal SpO2 was 97.6 (+1.77 SD), the
mean preductal PI was calculated as 2.10 (+1.01 SD). Postductal PI was calculated as
2.0 (£0.98 SD). Pulse oximetry scan was evaluated as positive in 283 of all cases.
According to the ECO result, cardiac pathology was detected in 236 of them. No
cardiac pathology was detected in 47 patients. 276 people were found to be positive
for PI screening. According to the ECO result, cardiac pathology was detected in 37
of them. No cardiac pathology was detected in 5 of them. The sensitivity of pulse

oximetry alone is 85.5%, and when pulse oximetry is used together with PI, the



sensitivity increases to 94.2%. False positivity of 0.1% for pulse oximetry. False
positivity for Pl was calculated as 0.02%, false positivity was calculated as 0.2% when
the two methods were used together. It causes an approximately 2-fold increase in false
positives when used together. False negative 14.5% for pulse oximetry. False
negativity for Pl is 86.6%, and false negativity regresses to 5.6% when the two

methods are used together.

7 pulmonary atresia cases from CCHD were detected jointly by both methods. Only
Pl diagnosed 1 Aortic Coarctation case. 3 CCHDs that both methods survive are 1

hypoplastic left heart, 1 tetralogy of fallot, 1 aortic coarctation.

Conclusions: Our results show that the use of pulse oximetry and perfusion index
measurement in congenital heart disease (CHD) screening may be beneficial, but the
combined use of the two methods is more successful in catching different patient
groups. More studies are needed on this subject in large populations.

Keywords: pulse oximetry, perfusion index, newborn, congenital heart diseases
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1. GIRIS VE AMAC

Halk saghig programlar1 birgok hastalik icin yenidoganlarda tarama
programlarn yiiriitiir. Ulkemizde yenidoganlar; Fenilketoniiri, Konjenital, Hipotiroidi,
Biyotinidaz Eksikligi, Kistik Fibrozis, Isitme, Gérme ve Gelisimsel Kalca Displazisi
(GKD) yoniinden taranmaktadir. Bu taramalarin amaci, geri doniisiimsiiz zararlarin
engellenerek, tan1 konan bebeklerde bu hastaliklari erken teshis etmektir (1, 2).
Yenidoganlarin taranmasi, birgok kosul i¢in morbidite ve mortalite oranlarinda gok

carpici gelismelere neden olmustur (3).

Yenidoganda KKH insidansi ortalama %0.8-1 dir (3). KKH olan bebeklerin %
40-50’sine ilk haftada, % 50 60’1 ilk ayda tan1 konulmaktadir (4). Erken teshis ile KKH
tanis1 konulan hastalarda diizeltme cerrahilerinin basarihh sekilde yapildig

merkezlerde tedavisi mimkiuindir.

Yenidoganlarin dogumda gobek kordonun kesilmesi ile fetal dolasimdan
neonatal dolasima gegiste dnemli degisikliklerin oldugu bir ara donem baslar. Gegis
doneminde yenidogan icin bir¢ok adaptasyon siireci tamamlanir. Dogum sonrasi
yenidoganlarda, hemodinamik degisikliklerin heniiz gerg¢eklesmedigi bu donemde
bazi dogumsal kalp hastaliklart semptom vermezler. Dogum sonrasi fizyolojik
adaptasyon siirecleri tamamlanmadan hastalar anne yanindan iifiiriim, siyanoz ya da
yetmezlik bulgular1 olmadigi i¢in taburcu edilebilir. Gegis doneminde taburculuk
oncesi 1yilik hali hakkinda bilgi edinilmesi icin bu donemdeki fizyolojik
degisikliklerin takibi, oksijenizasyon ve dolagiminin degerlendirilmesi olduk¢a 6nem
tagimaktadir. Taburculuk siirecinden 6nce yenidoganin uygun sekilde izlemi ile yeterli
doku oksijenizasyonunun devamliligi acisindan kritiktir. Asemptomatik olan
yenidoganlar taburculuk sonrasinda, duktusun kapandiktan sonra hastalar dolasim
bozuklugu veya agir siyanoz ile hastaneye bagvurabilir. Hatta ani bebek Sliimii ile
kaybedilebilir (5). Giiniimiizde yenidoganlarin nabiz oksimetri yontemi ile konjenital
kalp hastaliklarinin taramalar1 Onerilmektedir (6, 7). Son yillarda bu taramaya

perfiizyon indeksi ile taramalarinda eklendigi ¢alismalar mevcuttur (8-10).

Periferik perfiizyonun ve oksijenizasyonun yeterli olmasi yenidoganlarda vital
organlarin dolagim yetmezligi hakkinda onemli bilgi verir (11). Organ ve doku
perflizyonlarinin kritik diizeyde azalmasinin erken zamanda tespiti doku hipoksisine

zamaninda miidahale sansi tammaktadir. Doku perfiizyonundaki erken ve yeterli



diizeltmeler organ disfonksiyonundan, multiorgan yetmezligine gidisi dnler ve boylece
mortalitenin azaltilmasina katkisi olur (12). Cagimizda doku oksijenizasyonu 6lgmek
i¢in birgok yontem yaygin olarak kullamlmaktadir. Invaziv olan yéntemler hem pahali
olmast hem de girisim gerekliligi nedeniyle yerini noninvaziv yontemler gelistirilme
ihtiyac1 ortaya koymustur. Giiniimiizde nabiz oksimetrisi gibi noninvaziv
monitOrizasyon yontemleri ile girisim gereksinimi ve karart hiz kazanmistir (13).
Nabiz oksimetrisi, periferik perfiizyonu degerlendirirken, oksijen (O2) ihtiyac1 ve
oksijen sunumu arasindaki korelasyonu ol¢gmede yetersiz kalmaktadir. Periferik
perfiizyonun belirlenmesinde yeni nesil pulse oksimetrelerde mevcut olan fotoelektrik
pletismografik sinyallerden 6lciilen perflizyon indeksi (Pi) kullanilmaktadir (14).
Perfiizyon Indeksi (P), probun cilde temas bdlgesindeki (parmak, el, ayak), pulsatil
olmayan sinyale (statik kan akisi, cilt ve diger dokular), pulsatil sinyalin (arteriyel kan
akis1) ylizdesel orani ile hesaplanir. Bu yiizden bu yontem periferik perfiizyonun

degerlendirlmesinde noninvaziv dlgiim yontemidir (15).

KKH olan yenidoganlar1 belirlemede nabiz oksimetri ile saturasyon taramasi
Ooneren c¢alismalar vardir. Ancak bu taramanin yetersiz kalabilecegi literatiirde
bildirilmistir. Bu nedenle KKH taramalarina Pi’nin eklenmesi ile hastalarm 6nemli
kismina tam konabildigi bildirilmistir (10). Diisiik PI degerleri saptanan
yenidoganlarda kritik sol kalp obstriiksiyonu olabilecegi belirtilmistir (16). Diisiik P
tespit edilen vakalar mutlaka pediatrik kardiyoloji konsiiltasyonu ile ekokardiyografi
(EKO) yapilmalidir. Ciinkii EKO, KKH’larinin tanisinda altin standart bir tetkiktir. Bu
sebeple KKH’dan siiphe edilen 1. ve II. basamak hastanelerde pediatrik kardiyolog ve
pediatrik EKO konsiiltasyonu ¢ogu zaman miimkiin degildir. Dikkatli fizik muayene

araciligiyla KKH’lariin teshisi ve ileri merkezlere sevki saglanmaktadir.

Calismada amacimiz, fizik muayenesi normal yenidoganlari periferal
perflizyon indeksinin nabiz oksimetrisi 6l¢timii ile birlikte kullanildiginda konjenital
kalp hastaliklarinin taramasina katkisini aragtirmaktir. Nabiz oksimetri cihazlarinin
kullanim1 kolay, ucuz, uygulayan personele 6zel egitim gerektirmemesi ve tarama testi
olarak  kullanilabilme olanagindan yararlanilmaktadir. Taburculuk &ncesi
yenidoganlarin nabiz oksimetri cihazi ile saturasyon (SpO2) ve periferik perfiizyon
indeksi olgiimlerinin kritik konjenital kalp hastaliginin (KKKH) erken teshisine
katkisini aragtirmaktir. KKH larinin neden oldugu kardiyak fonksiyon bozukluklarini

erken teshis ile erken miidahale imkan1 saglayacaktir. Ayrica fizik muayenede anormal



bulgu vermeyen yapisal min6r kardiyak anomalilerin de periferik perfiizyona etkisinin
ortaya koyulmasina katki saglayacaktir. Bu ¢alisma ile iilkemize ait yenidoganlarda
periferik perfiizyon indeksinin nabiz oksimetrisi ile birlikte kullanildiginda KKH’na

etkisi hakkinda 6nemli katkilar saglanacaktir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. YENIiDOGAN DONEMIi

Dogumu takip eden ilk 28 giinliik doneme ‘yenidogan donemi’ denir. Optimal
kosullarda gebelik siireci son adet tarihinden itibaren ortalama 280 giin (40 hafta) diir.
Yenidoganlar uterusta gegirdikleri haftalarina gore preterm, term ve postterm olarak

siniflandirilmaktadir.
- 37. gebelik haftasindan 6nce dogan bebeklere preterm denir.
- 37. -42.gebelik haftasi arasinda dogan bebeklere miad (term) denir.
- 42. gebelik haftasindan sonra dogan bebeklere postterm denir.
Diinya Saglik Orgiitii (DSO) preterm siniflandirmasini;

Cok kiigiik preterm: < 28. Haftada doganlar,

Kiiciik preterm: <32 Haftada doganlar,

Sinirda (orta-gec) preterm: 32-33+6 haftalar arasinda doganlar,
- Ge¢ preterm tanimi 34-36+6 haftalar arasinda doganlar olarak

siiflandirilmaktadir (17, 18).

Yenidoganlarin intrauterin yasam dongilisi dogum ile sona erer. Dogum
sonrasinda dis yagsam kosullarina adaptasyon ile gecen doneme “gecis donemi” denir.
Bu donem ekstrauterin yagsama adaptasyon ve bazi islevsel degisiklikleri kapsamaktir.
En 6nemli degisiklikler ise akciger ve kalpte meydana gelmektedir. Amniyon sivisi ile
dolu akcigerin yeterli bosalip, gaz degisimi yapabilir sekle gelmesi, eriskin tipi

dolagimin saglanmasi, uygun 1s1 ve metabolik homeastazin olugmasidir (19, 20).

2.2. FETAL DOLASIMDAN EKSTRAUTERIN DOLASIMA GECIS
FiZYOLOJiSi

Fetal dolasim ile erigskin dolasim biribirinden oldukg¢a farklidir. Uterin yasamda
fetus gaz aligverisi icin akcigerleri yerine plasentayr kullanir. Fetusta sag ve sol
dolasimlar erigkinlerden farkli olarak ara baglantilar icerir. Bu baglantilar duktus
venozus, duktus arteriozus, foramen ovaledir. Fetal hayatta akcigerler gaz degisiminde
gorev almadiklari i¢cin pulmoner damarlar vazokonstriktedir ve bu nedenle pulmoner
direng yiiksektir (21). Plasenta besin aligverisinin yapildigi, fetusta biriken

metabolitlerin uzaklastirildigr ¢ok fonksiyonlu bir organdir. Plasentada sadece gaz



degisimi yapilan bir organ degildir. Plasenta araciligiyla fetal ve maternal dolagimi

olarak iki farkli dolasim ayr1 ayr1 fonksiyonlarini siirdiiriir (22).

Plasentadan gelen temiz kan tasiyan ‘umbilikal ven’ (UV) fetusun abdomenine
girdikten sonra ‘duktus venosus’ (DV) ile ‘inferior vena kava’ (IVK)’ya ulasir. IVK
araciligi ile kalbe donen daha az oksijen oranina sahip kanla, UV’deki anneden gelen
oksijen orani yiiksek kan, tamamen karismaz UV’den gelen kan sag atriyumda
foramen ovale (FO) yoluyla sol atriuma geger. (Sekil 1) Sol atriuma gegen [VK
araciligi ile oksijen miktar1 daha diisiik olan kan sag ventrikiile geger. Fetal dolasimda
akcigerlere kan akimi azalmistir. Bunun nedenleri diisiik sistemik ve plasental direng,
duktus arteriyozus (DA) ac¢ik olmasi ve yliksek pulmoner direnctir. Sag ventrikiil ¢ikan
kanin yaklasik % 901 DA’dan gecgerek akcigerlere ugramadan aortaya gecer. UV nin
tasidig1 kanin oksijen miktar1 pulmoner ven (PV)’lerden bir miktar geriye doniisle, FO
araciligiyla sol atriyuma gegerken yalnizca bir miktar seyreltilir. PV’deki bir miktar
seyreltilmis kan ve UV’den drene olan yiiksek oksijen konsantrasyonuna sahip kan,
aorta araciligiyla gegerek once koroner ve karotid arterler yoluyla beyin ve kalbi
perfiize eder (23).
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Sekil 2: Fetal Dolasim Semas1 Ve Bolgesel Oksijen Satiirasyonu (%) (5).

Fetusun kalp debisinin yaklasik olarak % 40'mi1 plasentaya gonderir. (Sekil 2)
Plasental parsiyel oksijen basinci (PO») ortalama 20-30 mmHg gibi diisiik olmasina
ragmen fetus igin yeterlidir. Bu diisiik basinca ragmen dokular yeterli miktarda
oksijenlenir ve anaerobik metabolik yollaklarin kullanilmasina gerek kalmaz.
Plasentadan fetusa geri donen ortalama PO» basinci ortalama 20-40 mmHgdir. (UV
basinci). Doku oksijenlenmesinin adaptasyon mekanizmalarindan bir digeri ise fetal
dokularin perfiizyon hizidir. Fetal dokulardaki kanin perflizyonu yetiskin dokularina
gore hizlidir. Kan dolasimi hizlanmasi, fetusdaki diistik oksijen doygunlugunu (SpO-)
ve fetal hemoglobinin yliksek oksijen affinitesini karsilar. Fetal O» talebi yenidogana
kiyasla olduk¢a azdir. Solunum c¢abasi sinirli oldugundan yenidoganda oksijen
tiikketimi yoktur veya ¢ok azdir. Fetusun parsiyel karbondioksit basinci (PCO») yetiskin
basincindan bir miktar daha yiiksektir. Anne, gebelik sirasinda maternal
hiperventilasyon ve goreceli hipokarbi ile fetustan karbondioksitin uzaklagtirilmasini
kolaylastirir. Fetal PCO, anne kanindaki PCO>’den yiiksek olmasi nedeniyle
karbondioksitin plasenta boyunca fetomaternal kana transferi kolaylagsmistir (Bohr

etkisi) (23).

Fetiisiin sag ve sol ventrikiiliin basinglar1 esittir. Gebelikte artarak son
haftalarda 60 mmHg’ya ulasir. Pulmoner arter basinci da aorta gore fazladir. Sag
ventrikiil voliimiiniin de fazla olmasi, hem de 6zellikle son trimestere dogru duktus

arteriozus ¢apinin giderek kiiclilmesinin ortaya ¢ikardigi basing farki basing artisina

neden olmaktadir (24).



Postnatal ilk degisiklik, plasentaya olan kan akiminin kesilmesidir. Bunun
sistemik dolasima etkisi direncin iki katina ¢ikmasina, aortun, sol ventrikiiliin ve sol
atriyumun basinci artar. ilk soluk ile pulmoner arter basinci, sag ventrikiil ve sag
atriyum basinci azalir. Sag atriyumdaki basing azalmasi, sol atriyumdaki basing artisi
yeni gradiyent farkini yaratir. Kan akisi fetal donemde FO araciliiyla sagdan soladir.
Yeni gradiyent farki nedeniyle akis sol atriyumdan sag atriyuma dogru olur. Bu yeni
akis foramen ovalenin tistiindeki kapak¢ig flep gibi kapatir ve boylece atriumlar arasi

gecis sonlanir.

Ikincil degisiklik akcigerlerin ekspansiyonu ile fetal dolasimda yiiksek olan
pulmoner vaskiiler direncin azalmasidir. Ilk 2-3 giin pulmoner vaskiiler direncin

azalarak eriskin diizeyine iner (25, 26).

Duktus arteriosus saglikli bir yenidoganda postnatal birkag saat ile birkag giin
arasinda degisebilen siire acik kalir. Genelde 10-15. saatte fizyolojik, 1-8. gilinlerde

fonksiyonel, 1-4 ay i¢inde anatomik kapanir.

Ancak mekanizmalar1 heniiz bilinmemekle birlikte postnatal oksijen
basincindaki artis nedeniyle oldugu diisiiniilmektedir. Plasenta prostaglandin gibi
vazodilatatér maddelerin iretildigi bir organidir. Duktus arteriozusun kapanma
mekanizmalarindan bir digeri dogumda plasentanin ayrigmasiyla prostaglandin E,
prostasiklin gibi maddelerin iiretimi azalir. Akcigerlerin dolasima aktif katilmasi ile

prostaglandin dolagimdan hizla temizlenir (27).

2.3. HEMODINAMIK MONITORIZASYON

Hemodinaminin tam bir tanimimin yapilmasi zordur. Ancak hemodinamiyi
basit bir sekilde tanimlamak gerekirse, kardiyovaskiilersistemin (KVS), kanin oksijen
tasima kapasitesinin ve dokunun otoregiilasyon yeteneginin hep birlikte hedef organin
normal fonksiyon gérmesini saglamasidir (5). Hemodinami degerlendirilirken kapiller
dolum zamani, kalp hizi, nabiz dolgunlugu, kan basinci, cilt goriiniimii (cutis
marmoratus), idrar ¢ikis hiz1 (oligiiri, aniiri), kan gazi degerlendirlmesi (metabolik
asidoz, laktat>2.8 mmol/l (25 mg/dl), aktivite (letarji, stupor, koma) gibi

degerlendirilmeler 6nemlidir (Tablo 1).



Tablo 1: Hemodinamik Dengedeki Klinik Olgiitler ve Etkileyen Faktorler (5)

Klinik DeZerlendirme

Patofizyoloji

Etkileyen difer faktdrler

Tagikardi

Kardiyak debiyi artirmak icin gerekir

ilaclar, afr, ates, ajitasyon

Sistolik KB diisiiklugii

Kardiyak debinin azaldiEini gésterir

Dogum sonrasi gecis donemi,
sol-sag santlar

Diyastolik KB diigiikliifii

Sistemik damar direncinin ve
onyukin azaldifini gésterir

DoEum sonrasi gecis donemi,
sol-sag santlar

Kapiller dolum zamani
uzamasi

Derinin vazokonstriksiyonu

ileri derecede deZiskenlik
gosterir

Solukluk/akrosiyanoz

Derinin vazokonstriiksiyonu

Ortam 15181 ve 15151, viicut 15151,
derinin tonusu, anemi

Letarji

Serebral kan akiminin ve perfizyonun
azalmasi

Sedatif ilaclar, menenijit,
konviilziyon

fdrar miktarinda azalma

Bobrek kan akirminin azalmasi

Bobrek patolojileri, gecici
degisiklikler

Bazi dogumsal metabolizma
bozukluklari, hemoliz,
glukoneogenez
Gelismemis bobreklerden
bikarbonat kaybi

Laktat yuksekligi Anaerobik metabolizma

Metabolik asidoz Anaerobik metabolizma

Hastalarin hemodinamik monitorizasyon takibinde klinik degerlendirme
birinci sirada yer alamaktadir. Bu degerlendirmelerin amaci, insan hatasindan
kaynaklakli degiskenleri standardize ederek hata payimi en aza indirerek daha objektif

veriler saglanmaktir.

Solunum sayisi, kan basinci, viicut sicakligi, kalp ritimi, oksijen saturasyonu,
perfiizyon indeksi gibi bulgular yeni monitorler ile siirekli izlenemesi kolay hale
gelmistir. Monitorizasyonun temel amaci hastaya ait fizyolojik parametreleri
degerlendirerek erken semptomlarin belirlenmesine imkan vermek, girisimlerde
kilavuzluk, tedavi stratejisindeki farklilik ve gereksinimlerinin ortaya konulmasina

yardimei olmaktir (28).

Monitorizasyonda amag viicuttaki spesifik biyofiziksel olaylari, elektriksel
sinyaller haline getirilerek dlciilebilir ve hatta bir grafiklerle goriintiilenebilir (29, 30).
Bebeklerin hemodinamik durumu hakkindan fizik muayene yetersiz kalabilmektedir.
Boyle  durumlarda hemodinamik  monitorizasyon organ  perfiizyonunun
degerlendirilmesinde iyi bir yol gostericidir. Yenidoganlarin kardiyovaskiiler
sorunlarinin hizli fark edilip zamaninda tedaviye baglanmasina olanak verir. Bozulan
doku perfiizyonunun uygun zamanda diizeltilmesi ile mortalite ve morbiditeyi

azaltilabilir (12, 15).



Doku oksijenizasyonunun degerlendirilmesi invaziv ve non invaziv yontemler

olarak ikiye ayrilir.

Invaziv monitorizasyon yontemlerinin uygulanmas1 deneyimli ekiplerce

yapilmis olsa da yontemin invaiz olmasi nedeniyle komplikasyon ihtimali vardir (31).

Non-invaziv yontemler de hastanin cildine kateter veya cerrahi islem
uygulamadan veya herhangi bir doku veya viicut bosluguna girmeden 6l¢iim yapilmasi

miimkiindiir (30, 31). Boylece hasta invaziv girisim riskine maruz kalmamais olur.

En ideal oksijenizayon monitorizasyonundan beklenen, non-invaziv, kolay
ulagilabilir, glivenilir sonu¢ veren, duyarli, se¢ici ve ucuz olmasi gerekir. Uygulanan
yontem hasta i¢in ek bir riske neden olmamalidir. Monitorize veriler kolay

yorumlanabilmeli istenilen zamanda tekrarli 6l¢iim imkani1 sunmalidir.

2.3.1. Klinik degerlendirme

Gilinlimiizde bir yenidoganin hemodinamisi hakkinda bilgi sahibi olmak igin
yalnizca klinik gozlem, fizik muayene ve kan basmicinin 6l¢iimii artik yeterli kabul
edilmemektedir. Ancak bu klinik degerlendirmenin 6neminde azalma oldugu anlama
gelmemelidir. Son yillarda EKO ile kardiyak fonksiyonlarin degerlendirilip damar
direnci hakkinda fikir sahibi olunmasi ve NIRS (Near infrared spektroskopi)
kullanilarak dokularin oksijen tiiketiminin hesaplanmasi hemodinami hakinda daha

dogru ve detayli bilgi elde edilebilmektedir (5).

Dolagim yetmezIligi ve sokta arterler vazokonstrikte olur. Organ ve dokularin
perflizyonunda azalma sebebi ile dokulara oksijen sunulmasinda yetersizlik gelisir.
Kan basincinin diigmesine ve perfiizyonun azalamasina ragmen beyin, kalp ve adrenal
bezde, vazomotor otoregiilasyon mekanizmalar1 sayesinde oksijen sunumu devam
ettirilmeye caligilir. Sempatik aktivite deri perfiizyonu ve cilt sicakliginda azalmalara
neden olur. Periferik perfiizyonu degerlendirirken kapiller dolum zamani ve cilt 1s1s1
onemlidir (32). Periferik perfiizyonun kotiiye gitmesi kapiller dolum zamaninda
uzama, soguk ve soluk ekstremiteler olarak klinikte bulgu verir. Tirnak yatagina
uygulanan baski sonrasinda kanin tirnak yatagina 3 sn i¢inde geri dolmasi beklenir. 3
saniye iizerindeki dolumlar i¢in kapiller geri dolum zamaninin (KDZ) uzamasindan
bahsedilir. Bu durumda periferik kapiller yatakta perfiizyonunun azalmasi anlamina
gelir. 200 saglikli yenidogan ile yapilan ¢aligmada kapiller dolum zamani ortalama >3

saniye bulunmustur (33). Yenidoganlarin esktremiteleri genellikle soguk oldugu icin
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kapiller geri dolum uzamis olarak bulunabilir. Kritik hastalar1 belirlemede cilt 1s1s1n1n

ve KDZ’nin birlikte kullanilmasi daha faydali bir yontemdir (12).

2.3.2. Periferik Doku Perfiizyonu Degerlendirmesi

Doku oksijenizasyonunu dogrudan oO6lgmek miimkiin degildir. Klinik
uygulamalarda doku oksijenizasyonunu degerlendirmeye yardime1 teknikler kan gazi,
laktat diizeyi ve oksijenden derive iiriinlergibi konvansiyonel Ol¢limler tercih
edilmektedir. Homestatik kompanzasyon mekanizmalar1 ve anaerobik metabolizma
devreye girmeden hemodinamik monitorizasyon ile doku oksijenizasyonu ve

perfiizyonundaki degisiklikler degerlendirilebilir.
2.3.3. Nabiz Oksimetri Ve Periferik Perfiizyon Monitorizasyonu

2.3.3.1. Transkutanéz Monitorizasyonun Tarihcesi

Invivo oksimetrelerin tarihi, 1930’lara kadar dayanmaktadir. Literatiire
bakildiginda invivo oksimetrenin ilk kez 1951 yilinda cerrahi salonlarda ameliyat
sliresince oksijen monitorizasonu izlemek i¢in kullanildigi gériilmektedir (34). 1935
yilinda Carl Matthes transluminasyon gosteren dokularla hemoglobin oksijen
satlirasyonu Olgen bir alet gelistirdi (35, 36). Glen Millikan ilk defa 1940’larin
baslarinda havacilik aragtirmalarn i¢in kulak oksimetresini kullandi. Millikan ytiksek
irtifada ucan pilotlarin kanindaki hemoglobin satiirasyonunun 6l¢limiinde ilk defa
kullandig1 bu alet igin oksimetre terimini kulland1 (37, 38). Kulaga takilan sensor 1s1

iiretimi sebebiyle yaniklara neden olabilecegi i¢in rahatsiz edici ve biiyiiktii (39).

1960 yilinda Severinghaus insanda ilk kez deriden PCO; 6l¢timiinti denemistir.
Severinghaus sicakligi stabilize edilmis deriden PCO; elektrotu araciligi ile 130
mmHg iistiindeki PCO» degerlerini 6lgmiistiir. 1969 yilinda Johns ve ark 1sitilmamais
deri lizerinde PCO; elektrotu ile ¢alismalar yapmislardir Eberhard ve ark ile Huch ve
ark tarafindan 1sitilmis PO sensorleri tanimlanmigstir. Bu PO» sensorleri araciligiyla
ciltteki oksijenin kismi basincini 6lgerek ve arteriyel PO» degerlerine yakin bir sonug
vermektedir (40). Sensor aracilifiyla ile derinin lokal 1sitmasi saglanarak kan
gazlarinin Olgiilmesine imkan tanimaktadir. 1971 yilinda bu metot patent almistir.
Birincil amag¢ yenidoganlarda hipo/hiperoksijenasyonun olumsuz etkilerinden
korunmak icin oksijenin monitorize etmekti. Nabiz oksimetrinin klinik pratikte

kullanildig1 bu donemlerde, Amerika’da cerrahi operasyon aninda oliimlerin nedeni
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incelenmistir. Arteriyel oksijen saturasyonun azalmasi ve bulgular olmadan erken
taninmasinin mortaliteyi azaltacagi anlasildi ve nabiz oksimetri kullanimi yayginlasti
(41). Daha sonra pediyatrik anestezist olan Katsuyuki Miyasaka, Nihon Kohden klinik
kullanima daha uygun hale getirmek i¢in g¢aligmalar yapti. Giinlimiizde nabiz
oksimetreler giivenilir oldugu kadar, kullanimi kolay, ucuz ve 6zel egitim gerekterimez.
Bu nedenle tiretildigi donemden sonra ¢cabuk kabul gormiis ve 1987°de hizli bir sekilde
yogun bakim {initelerinde ve ameliyathanelerde hasta izleminde rutine girmistir (42,
43). Heniiz yeni gelisen yenidogan derisinde termal yaralanmaya yol agma riski daha

az olmasi sebebiyle kullanimi giivenlidir (44-47).

2.3.3.2 Nabiz Oksimetrenin Calisma Prensibi

Nabiz oksimetre, 151 veya radyasyon yaymayan non-invaziv bir cihazdir. Klinik
pratikte uzun yillardir oksijen satiirasyonu ve kalp hizin1 6l¢gmekde kullanimdadir.
Kapiller ve deri arasindaki karbondioksit (CO2) ve oksijen (O2) gaz gegisi diffiizyon
ile saglanir. Sensorler araciligiyla deri 1sitilip nemlendirilirse gaz diffiizyonu i¢in daha
gecirgen bir hal alir yani kapiller kan1 “arteriyelize® edilir (19). Nabiz oksimetrenin
calisma prensibi Lambert-Beer Kanuna goredir. Oksihemoglobin (HbO,) ile
deoksihemoglobinin degisik dalga boylarindaki 15181 absorbe etme derecesindeki
farkliliklara dayanir (48). Lambert Kanununa gore i¢cinden gecen maddenin uzunlugu
arttikca icinden gecen 1518in gilicii azalir. Beer Kanununa gdére maddenin

konsantrasyonu arttikca iginden gecen 15181n giicii azalir.

Nabiz oksimetre problart genellikle parmaklarin distal falanksina
yerlestirilerek, 1siklar pulsatil damar yatagini aydinlatir. Fotodedektdrler damarin
yatagindan gecen 15181n siddetini ve 15181n absorbsiyon derecesi 6lgerek kaydeder. Bu
sirada hemoglobin (Hb) tarafindan emilen 1s1k miktarlar1 Olctlliir  (49).
Oksihemoglobin kizilotesi 15181 (960 nm) daha iyi absorbe ederken, HbO» ise kizil 15181
(660 nm) daha iyi absorbe eder (Sekil 3). Olgiilen bu iki absorbsiyon oranlari cihaz
araciligiyla sayisal bir degere ¢evrilir. Sadece arteriyal oksijen (O2) miktarini dlger,

venlerdeki ve dokudaki O.'yi 6l¢mez (5).
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Sekil 3: Oksihemoglobin ve Deoksihemoglobinin Isik Absorbsiyon Farkliliklar1 (50)

Yeni nesil cihazlarda iki dalga boyu yerini yediden fazla dalga boyu 6l¢ebilen
nabiz oksimetre cihazlarina birakmistir. Yeni cihazlarla SpO, 6lgiimiine ek olarak
karboksihemoglobin (SpCO), methemoglobin (SpMet) ve total hemoglobin (SpHb)
Olciimlerine imkan vermektedir (51). Nihai olarak sabit bir hemoglobin
konsantrasyonu ve 1s1k dalga boyunda, pulse oksimetre probunun uygulandig:
bolgedeki kanin sahip oldugu hemoglobinin oksijen ile saturasyonu, 151k

absorsiyonunun logaritmik fonksiyonu ile 6l¢iiliir (48).

Problar hareket ve basin¢ dalga farkliliklarindan etkilendigi i¢in 3-10 sn
araliklarla ol¢timlerin ortalamasini alinarak monitore yansitilir (52). Nabiz oksimetre
ile dalganin bir noktasinda absorpsiyon 6l¢iiliimii arteryel kana baglidir, diger doku ve
kan bilesenlerinin 6l¢lime bir katkis1 olmaz. Problar yalnizca arteriyel kan akiminin
pulsasyonunu Olger. Baz1 viicut bolgelerinde kan akiminda bolgesel farkliliklar
olacagindan nabiz oksimetre probu perflizyonun iyi oldugu boélgelere takilmalidir.

Yenidoganlar i¢in uygun bdlgeler parmak ucu, el ve ayak bilekleridir.

2.3.3.2.1. Nabiz Oksimetrenin Klinik Sinirlamalar:

Nabiz oksimetreler klinik pratikte yaygin olarak kullanir. Perfiizyonun
zayiflamasi nabiz dalgalarinin yetersizligi sebebiyle 6l¢iimiin yanlisligina neden olur.
Nabiz dalgalari ritm bozukluklari, hipotermi, hipotansiyon veya hasta ajitasyonu gibi
nabiz zayifladig1 durumlarda sinyaller iyi 6l¢iilemez (53). Ayrica hiperpigmentasyonu
ve koyu cilt rengine sahip kisilerde, hipoksi gelismesi aninda arteriyel oksijen
saturasyonunun ger¢cek ol¢iime gore daha yiiksek gosterebilir. Anemilerde, oksijen
tastyan hemoglobin molekullerinin azaldigi i¢in SpO2 degerleri normalligine ragmen,

hipoksik saptanabilirler.
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Proba gelen tiim 1siklar (giines 15181, radyan, ameliyathane ve fototerapi

1s1klar1), hareket ve ses artefaktlar1 SpO2'nin yanlis 6l¢iilmesine neden olabilir.

Nabiz oksimetre, arteriyel oksijen saturasyonunu ve kalp tepe atimini
monitorize edilebilir. Ancak oksijen kullanimi ve miks ven6z oksijen saturasyonu
hakkinda fikir vermez. Nabiz oksimetreler sol ventrikiil stroke voliim 6lgemedigi i¢in

kalp debisi hakkinda bilgi vermez (54).

Nabiz oksimetriler ucuz, kolay tasmabilir ve non-invazivdir. Ol¢iim icin
bekleme siiresi kisa ve siirekli 6l¢iim imkani verir. Saturasyon degisikliklerini anlik
gosterebilir. Giiniimiizde hareketten, sesten, 1siktan daha az etkilenen modeller

gelistirilmistir.

2.3.3.3. Periferik Perfiizyon indeksi (PPI) Calisma Prensibi

Doku oksijenlenmesi ve devamliliginin saglanmasi neonatal déonemde son
derece onem tasir. Oksijenlenmenin durumu hakkinda bilgi edinilmesi bize hayati
organlarin perflizyonlarinin yeterliligi hakkinda bilgi verir (11). Nabiz oksimetre
cthazlar1 temel olarak sensorler tarafindan, dokulara gonderilen kizil ve kizilGtesi
isinlarin absorbe edilen miktarlarinin Sl¢iilmesi prensibine dayanarak c¢ahisir. PI,
periferik kan akimmin miktarin1 gosterir (Sekil 4). Pi, monitorize edilen alandaki
kiz1l6tesi sinyallerin doku bilesenlerine farkliliklarima gore pulsatil ile pulsatil
olmayan kan miktarlarinin oranlanmasi ile elde edilen sayisal bir degerdir. Oksijen
satiirasyonu seviyesinden degil, esas olarak izleme alanindaki kan miktarindan

etkilenir (10).

Pulsatil Pulsatil zlnter kan alamma bagh
absorbsiyon
Pulsatil olmayan arter kan alommna
bagh absorbsivon
. Vendz ve kapiller kan
Pulsatil akmima bagh absorbsiyon
olmayan

Diger dokulara bagh absorbsivon

Sekil 4: Nabiz Degisimi ve Perfiizyon indeksi Arasindaki Iliski (55)

Perfiizyon indeksi; pulsatil arteryel kan akimma baglhh degisken 151k

absorbsiyonu (AC) ile vendz kan, kemik, yumusak doku, cilt ve diger dokulardaki non-
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pulsatil kan akimina bagli sabit 151k absorbsiyonu (DC) ile alinan pulsatil olan ve
nonpulsatil sinyal degerlerinin arasindaki iligki ylizdesine esas olarak hesaplanir (12,

56-58).
PI: AC/DC X 100
AC: Pulsatil arteryel kan akimina bagli degisken 151k absorbsiyonu.

DC: Non-pulsatil kan akimina bagl sabit 151k absorbsiyonu (vendz kan, bag

dokusu, kemik, deri ve diger dokular) (56). (Sekil 5)

‘—_.—- Pulsatil arteriyel kan akum

"'/ ,’ ==p Non-pulsatil arteriyel kan akinu
Y "c Q
h;‘:"f.if;p = Non-pulsatil vendz kan akum

) —— Non- pulsatil diger dokular (yumusak doku, kemik, vb.)

Sekil 5: Pulsatil Olan ve Olmayan Dokularin Gosterilmesi (56)

Bu yiizde sayesine izlem yapilan alanda periferik kan akimindaki degisimleri
gercek zamanh degisiklikleri anlik gosterir (10). Hastanin perfiizyon durumu hakkinda
devamli geribildirim yapar (14, 59). Cihazlar kii¢iik oldugu i¢in kolay tasinarak
kullanilabilmektedir. Perfiizyon indeksi seri dl¢timlerle elde edilen degerlerin degisimleri

degerlendirilirse yenidoganlarin genel durumu hakkinda bilgi vermektedir (10, 11).

100 ml kanda tasinan oksijen miktarina dokuya oksijen sunumu (DOz) denir.
Hb konsantrasyonu ve kardiyak output (CO) (120-150 ml/kg/dk) ile iliskilidir. DO2'nin
formiilii asagidaki gibidir.

DO, =CO x (Hb x 1.34 x SO»)

Yenidoganlarda normal sartlar altinda dokulara dakikada 24 ml/kg oksijen
sunulur ve yenidoganlar 6 ml/kg/dakika kadarlik kismin1 kullanir. Dokunun oksijen
miktarinin azalmasina hipoksi, dokulara sunulan oksijen miktaridaki azalmaya

hipoksemi denir.

Dokulara oksijen sunumu solunum ve kardiyak fonksiyonlarin ¢alismasi ile
yakindan iliskilidir (60). Nonpulsatil kan akimimin dokularda degisken olmamasi

sebebiyle, periferik dokulardaki pulsatil kan akim miktarinin degismesi PI degerini
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degistirir. Yani PI monitérize edilen bolgedeki arteriyel kanin oksijen saturasyonundan
degil, gercek zamanl kan akimi miktariyla degisir (61). Yeni nesil pulse oksimetri
cihazlart hem saturasyon hem de PI &lgiiliimii yapar (10). Bu cihazlar periferik
perfiizyon indeksini sayisal bir deger olarak monitoérde anlik yansitmaktadir. Granelli
ve ark yaptigi c¢alismada neonatal donemde bebegin iyilik hali hakkinda bilgi
saglanmasi agisindan kullaniminin faydasindan bahsedilmistir (10). Kritik hastaligi
olan yenidoganlarda yetersiz periferik perfiizyon belirlemekte kullanilabilecegi

bildirilmistir (62).

Nabiz oksimetre ile SpO2 6l¢iimii yalnizca kanin oksijenizasyonunu dlcerken,
hastanin hemodinamisi, asit baz dengesi ve ventilasyonla ilgili veri saglamaz. Pi ise
hastalarin vaskiiler direnci, intravaskiiler voliimii, dokulara oksijen sunumu ve
dokularin oksijeni kullanim1 hakkinda veri saglar. Bu sayede klinisyenlerin sistemik
ve pulmoner kan akimiyla ilgili bilgi sahibi olmasina imkan verir. KKH olan
yenidoganlar1 belirlemede rutin fizik muayene yetersiz kalabilir. Nabiz oksimetrisi
konjenital kalp hastaliklarini teshis edilebilmesinde tarama amacli kullanilabilir.
Ancak yetersiz kalabildigi konjenital kalp hastaliklar1 da vardir. Nabiz oksimetrisi
yontemine Pi’nin eklenmesi ile taranan yenidoganlara tani1 koyulabilmesine olumlu
etkileri oldugunu gosteren literatiir calismalar1 mevcuttur (9-11). PI 6l¢iimii kolay,
tekrar edilebilir, maliyeti uygun, noninvaziv ve hastanin hemodinamik durumu

hakkinda bilgi vermesi nedenleriyle klinikte 6nemli katkilar saglar.

2.3.3.3.1. Periferik Perfiizyon Indeksi Klinik Simirlamalar

Olgiimler Kalp Tepe Atimi, SpO,, oksijen tiiketimi, ates gibi fizyolojik
degisimlerden etkilenmez, ancak arteriyel kan akimi miktarindan etkilenir (10).
Perflizyon indeksi hareket artefaktlarindan etilenerek sinyal kayiplari nedeniyle 6l¢iim
dogrulugunun azalmasina ve hipoksemik durumlarin atlanmasina sebep olur. Olgiilen
Pi degerinin sirkadiyen ritim gosterdigi, beslenme, IV tedavi, hiperbilirubinemi, uyku
ve uyaniklik hali ile uyku pozisyonundan etkilenebilecegi hakkinda ¢alismalar vardir
(61-63). Diisiik dogum agirlikl1 bebekler ile yapilan ¢alismada supin pozisyondaki Pi
degeri, pron uyku pozisyonundan biiyiikk olarak bulunmustur (61). Pi degerlerin
ekstremiteler arasinda farkliliklar gosterdigi goriilmiistiir. En yiiksek deger sag iist
ekstremitede (preduktal) elde edilir. Ekstremiteler arasindaki bu farklarin nedeni fetal

dolagimdan gecis degisiklikleri nedenli oldugu distintilmektedir (64). Doku
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perfiizyonunu azaltan (hipotermi hipotansiyon gibi) durumlarda normal sartalardan

farkli olarak pulsasyon dalgasi okunmasi zorlasabilir (Sekil 6).

Mormal Sigrnal

Sekil 6: Doku Perflizyonundaki Sinyal Akimlar (53)

Prob ile yliksek miktarda 151k temasi (fototerapi, gilines 15181, radyan 1siticilarin
151), SpCO ve SpMet artmis seviyeleri, tirnak yatagi lizerindeki yabanci maddeler (kina,
oje, metilen mavisi, gibi), tirnak ve cilt altinda hematom varlig1 ya da probun uygunsuz

sekilde yerlesimi okumalarda hatalara neden olabilir (60).

Sempatik uyaranlar, epidural anestezi ve agr1 PI degerlerinin diisiik 6l¢iimiine
neden olmaktadir. Pi 6l¢iimii ile periferal vasomotor tonus ile fikir edinmek
miimkiindiir. Periferik perfiizyon sepsite bozuldugu igin Pi azalmistir. Yapilan bir
calismada yogun bakim iinitesinde sepsis tanisi ile hastalarda, PI degerinin 0.3
Olciildiigii zaman vazokonstriiktor ihtiyaci ve erken resiisitasyon i¢in esik deger oldugu

bildirilmistir (65).

2.4. KONJENITAL KALP HASTALIKLARI

KKH kardiyovaskiiler sistemin dogumsal, yapisal ve fonksiyonel anomalisidir.

KKKH yasamin ilk 28 giinde invaziv islem gerektiren lezyonlar i¢in kullanilir (66).

2.5. KONJENITAL KALP HASTALIGI EPIDEMIiYOLOJIiSi

KKH insidans1 dahil olan hastalik ¢esidine gore farkli sonuglar ortaya
cikmaktadir. KKH’lar1 tiim canli dogumlarin %0.8-1’inde goriilmektedir (67).
Antenatal ve postnatal erken tam1 imkanlar1 gelistirilmesine ve tedavi imkanlarina
ragmen dogumsal malformasyonlar icinde KKH en sik yenidogan 6liim nedenidir
(%7) (68, 69). Dogumlardaki orta ve agir siddette KKH oran1 yaklasik %0.6-0.8 dir.
(70). KKH’lar1 6lii dogumlarda %3-4, abortuslarda %10-25 oraninda goriilmektedir
(71, 72). KKH’lig1 olan yenidoganlarin %40-50’sine birinci hafta, %50-60’na ise
birinci ayinda teshis konulabilmektedir (72). Son yillarda palyatif ve diizeltici
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cerrahideki gelismeler olduk¢a umut vericidir. Zamaninda tani1 alan vakalar ileri
yaglara kadar yasama sansi elde etmistir. Konjenital Kalp Hastaliklar1 arasinda en sik
ventrikiiler septal defek (VSD) goriiliir (71). Bunu sirasiyla atriyal septal defekt
(ASD), patent duktus arteriosiz (PDA), fallot tetralojisi (TOF), pulmoner stenoz (PS),
biiyiik arterlerin transpozisyonu (BAT), aort koarktasyonu (AK) ve atriyoventrikiiler
septal defekt (AVSD) izlemektedir (68) (Tablo 2).

Tablo 2: Konjenital Kalp Hastaligi Siklig (68)

LEZYON TiPi SIKLIGI %
Ventikuler Septal Defekt (VSD) 25-30
Atrial Septal Defekt (Sekundum) 6-8
Patent Duktus Arteriyosus (PDA) 6-8
Aort Koarktasyonu (AK) 5-7
Fallot Tetralojisi (FT) 5-7
Pulmoner Stenozu (PS) 5-7
Aort Stenozu (AS) 4-7
Diizeltilmis Biiyiik Arter Transpozisyonu(BAT) 3-5
Hipoplastik Sol Kalp Sendromu (HSKS) 1-3
Total Pulmoner Ven6z Doniis Anormalisi (TPVDA) 1-2
Trunkus Arteriosus (TA) 1-2
Trikiispit Atrezisi 1-2
Tek Ventrikiil 1-2
Cift Cikisli Sag Ventrikiil 1-2
Digerleri 5-10

2.6. KONJENITAL KALP HASTALIKLARININ ETiYOLOJiSi

KKH’nin etiyolojisi net olarak kanitlanamamistir. Bir ¢ok vakada gevresel,
genetik ve nutrisyonel faktorlerin neden oldugu diistiniilmektedir (68, 73). Sadece
%3’l cevresel faktorlerden (rubella, fetal alkol sendromu) kaynaklanir. KKH,
sendromlarin bir pargasi olarak ortaya ¢ikabilecegi gibi izole olarak da saptanabilir.
KKH’ye sebep oldugu bilinen sendromlar arasinda trizomi 21, 13 ve 18, DiGeorge
sendromu, Turner sendromu, Williams sendromu, Noonan sendromu, Charge (g6z
kolobomu, kardiyak anomaliler, gelisim geriligi, koanal atrezi ve renal anormallikleri,
kulak anormallikleri ve sagirlik) yer almaktadir (68). Noonan sendromunda, pulmoner

stenoz (PS) en sik kardiyak anomalidir. Atriyoventrikiiler septal defektli (AVSD)
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cocuklarin %75’1 Down sendromludur. Bu hastalarda olusan endokardiyal yastik
defektinin 21. kromozomunun yoklugu ile iliskili oldugu diisiindiirmektedir. Trizomi
13 (Patau sendromu) ve Trizomi 18 (Edward sendromu)’in septal defektler ile
tetrazomi 22p’nin (cat-eye sendromu) total pulmoner vendz doniis anomalisi ile ile
iligkili oldugu bildirilmistir (73). Turner (45 XO0) sendromu obstriiktif sol kalp
hastaliklari ile iligkili bulunmustur (73). (Tablo 3)

Tablo 3: Baz1 Kromozom Bozukluklarindaki Konjenital Kalp Hastaliklar1 (68)

Kromozomal Konjenital kalp Sik goriilen konjenital kalp
Hastalik - o .
anomali hastalig1 insidans1 | hastaliklar1
Patau sendromu Trizomi 13 %90 VSD, ASD
Edward sendromu | Trizomi 18 %99 VSD, ASD
Down sendromu Trizomi 21 %50 AVSD, VSD
Qe chat 5p- %25 VSD, PDA
sendromu
Turner sendromu 45 X0 %35 AORT KOARKTASYONU

KKH etyolojisinde calismalarda maternal sagligin etyolojide dnemli rol aldig:
gosterilmistir. Annede diyabetes mellitus, sistemik lupus eritematozus, fenilketoniiri
gibi hastaliklarin olmasi, gebelik esnasinda ila¢ kullanmasi (antikonviilzanlar, etanol,
lityum, talidomid, varfarin gibi) KKH’1 % 2-4’iinden sorumludur (68, 74). Maternal
diabetin olmasi ¢ift ¢ikigh sag ventrikiil, Fallot tetralojisi, BAT ve VSD i¢ine alan
konotrunkal defektlerle yakindan iligkilidir. Rubella enfeksiyonu ile gebeliginin
birinci trimestride karsilagilmis olmasi, konjenital kalp hastalikli bir bebege sahip
olmast i¢in yliksek risk faktoriidiir. Gebelikte gecirilen viral enfeksiyonlar da

dogumsal kalp bozukluklarinin olusmasinda etkilidir (75).

KKH olan birinci derece akraba hastalik insidansini {i¢ kat arttirmaktadir (76).
Eger KKH olan akraba sayis1 iki tane ise risk %20-30’a ¢ikmaktadir. Bu nedenle fetal
EKO yiiksek riskli hastalar igin teshis koymada yardimci olabilmektedir (68).
Cocugunda KKH bulunan ebeveynler icin, sonraki gebelikleri planlamadan genetik

danismanliga bagvurmasi onerilir (77).
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2.7. KONJENITAL KALP HASTALIKLARININ
SINIFLANDIRILMASI

Konjenital kalp hastaliklar1 (KKH) klinik siddetine gore ii¢ gruba ayrilirlar (78).

> Klinik Olarak Onemsiz: Fonksiyonel dnemsiz, anatomik kardiyak anomali

vardir, tedavi gerektirmezler. Bunlar kiigiik VSD, ASD, hafif PS (78).

> Klinik Olarak Onemli; Kardiyak fonksiyonlari etkilenir. Kardiyak kollaps

goriilme ihtimali azdir. Bunlar VSD, AVSD, ASD ve iyi pulmoner arter
anatomili fallot tetralojisidir (78).

» Kritik Konjenital Kalp; Geg tedavilerinde kardiyovaskiiler kollaps ile
karsilasilabilir. Bu grup hastaliklar; AK, KAA, BAT, AS, HSKS, PA, MA,
TAPVDA vyer alir (78). Hastaliklarin bir ¢ogu duktus arteriyozus
bagimlidir.

Kalp hastalig1 olan yenidoganlardaki belirti ve bulgulara gore %100 oksijen
verilerek (hiperoksi) testine dayali arteriyal oksijen satiirasyonuna gore bir siyanotik
ve asiyanotik konjenital kalp hastaliklari siniflandirmaya imkan verir (Tablo 4). Diger

fiziksel bulgular ve laboratuar testleri ile daha ileri bir siniflama yapmak miimkiindiir.

2.7.1. Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar:

Siyanotik konjenital kalp hastaliklarinda sistemik vendz kanin, sag sol sant
nedeniyle akcigerlerde oksijenlenmeden sistemik arteriyel dolasima gegmesi sonucu
olusur. Siyanotik konjenital kalp hastalig1 olan bebeklere 10-20 dk %2100 oksijen ile
solutma yapilinca PaO2 100mmbhg tizerine ¢ikmaz (Hiperoksi testi) (79).

Biiyiikk Arterlerin Transpozisyonu (BAT), Total Pulmoner Vendz Doniis
Anomalisi (TAPVD), Trikiispit Atrezisi, Fallot Tetrolojisi, Trunkus Arteriozusdur.
2.7.2. Asiyanotik Konjenital Kalp Hastalhiklar:

Asiyanotik konjenital kalp lezyonlari, sistemik arteriyel doygunlugunun
normal sirlarda oldugu durumlardir. Asiyanotik konjenital kalp hastaligi olan
bebeklere 10-20 dk %1000ksijen ile solutma yapilinca PaO2 >100mmbhg olur (79).

Soldan Saga Santli KKH’lar1 ; ASD, VSD, PDA, AVSD, parsiyel ven6z doniis

anomalisi, aortik pulmoner penceredir
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Obstriikksiyonlu ~ KKK’lari;  pulmoner stenoz, aort stenozu, aort

koarktasyonudur.

Tablo 4: Konjenital Kalp Hastaliklarinin Siniflamasi (21)

Asiyanotik Konjenital Kalp Hastahklar Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar

Sol-Sag Santh Pulmoner Kan Akimi Azalmig
Ventrikiiler Septal Defekt Fallot Tetralojisi

Atriyal Septal Defekt Pulmoner Atrezi

Patent Duktus Arteriyozus Trikiispid Atrezisi

Pulmoner Darlik Ve Ventrikal Septum
Defekti ile Birlikte Olan Biiyiik Arter
Transpozisyonu

Obstriiktif Lezyonlar Pulmoner Kan Akim1 Artmis
Aort Darlig1 Biiyiik Arter Transpozisyonu
Aort Koarktasyonu Trunkus Arteriyozus
Pulmoner Darlik Tek Ventrikiil

Total Pulmoner Ven6z Doniis Anomalisi

2.7.2.1. Asiyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar1 Siniflandirmasi

2.7.2.1.1. Ventrikiiler Septal Defekt (VSD)

Ventrikiiler septal defekt, sag ve sol ventrikiili ayiran interventrikiiler
septumun anatomik biitiinliglini bozan bir veya daha ¢ok aciklik olarak
tanimlanabilir. Her 1000 canli dogumda 1.5-2°dir (80). VSD, KKH’lar arasinda %25
prevelans ile en siktir (81). En yaygin konjenital defektlerden biridir ve tiim major
konjenital anomalilerin yaklasik tigte birini olusturur (82). Bebeklik dénemindeki
Oliimlerin %4.2'sini olusturur (83). Klinik belirtileri etkileyen intrakardiyak sant
hacmidir. Defektin lokalizasyonu ve boyutu intrakardiyak sant hacmi iizerinde
etkisizdir. VSD'nin konumu, AV kapak eklerinin ve semilunar kapaklarin spontan

kapanmasi ihtimali nedeniyle 6nem arz eder.

Interventrikiiler septumun herhangi bir yerinde goriilebilse de en sik tipi
membrandz tipidir. interventrikiiler septum morfolojik olarak 4 béliime ayrilarak

incelenebilir (Sekil 6).
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Bunlar miiskiiler yapidaki inlet (ventrikiil giris yolu), trabekiiler, outlet

(ventrikiil ¢ikis yolu) boliimleri ve fibroz yapidaki membrandz septumdur.
Buna gére VSD’ler iki grupta incelenir (21).

i. Perimembrandz VSD’ ler; en sik goriilen tipidir (%80). Inlet (AV kapak tipi
VSD), trabekiiler (basit VSD) ve outlet (subpulmonik VSD) uzanimli
olabilir.

ii. Muskiiler VSD’ler; kenarlar1 tamamen septumun miiskiiler kesimi iginde

kalan defektlerdir.

\J v
C)

®

Sekil 6: Ventrikiiler Septal Defekt (68)

Kiiciik VSD: Defekt cap1 4mm den kiictiktiir. Soldan saga sant miktari kiigiiktiir.
Bu yiizden kalpte hipertrofi ve dilatasyon olugmaz. Pulmoner damar yatagi normal
oldugu i¢in pulmoner hipertansiyon (PHT) goriilmez. Erken donemde semptomlari
yoktur. Genellikle bagka bir nedenle doktor bagvurusunda veya rutin muayene sirasinda

iftirim duyulmasi ile tam konulur. Tek klinik bulgusu tifiirtiimdiir (14).

Orta VSD: Defekt ¢ap1 4-6mm arasindadir. Soldan saga sant artmaya basladigi
i¢in sol ventrikiil yiikklenmesi, sol ventrikiil hipertrofisi baslar Ana pulmoner arter, sol
atriyum, sol ventrikiil genisler. Pulmoner basing hafif yiikselmistir. Hastada klinik
bulgular mevcuttur. Carpinti, terleme, ¢abuk yorulma, sik akciger enfeksiyonlari

Oykiisii ve kalp yetersizligi bulgular1 bulunabilir.

Bilyiik VSD: Defekt ¢capt 6mm den biiyiiktiir. Soldan saga sant oldukca
fazladir. Pulmoner arter, sol atriyum ve sol ventrikiil genislemis, pulmoner basing

artmistir. Pulmoner direng ve basing giderek artar; pulmoner basing, sistemik basinci
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gecince sant tersine doner. Tani ve tedavide gecikme olursa hizla PHT gelisir ve geriye
doniistimsiiz Eisenmenger sendromu gelisir (84). Genis defekti olanlarda Pulmoner
Vaskiiler Resisitans (PVR)’nin diismesiyle pulmoner dolasim artar. Zayif kilo alimu,
pulmoner ddem, takipne, retraksiyon, ral duyulmasi, hepatomegali, galo ritmi, gibi

kalp yetmezligi semptomlari saptanir (85).

Tam: Rutin fizik incelemede iifiiriim duyulmasiyla tan1 alir. VSD gibi soldan
saga santhi hastalarda defekt biiylik olsa bile yenidogan doneminde yapilan fizik
muayanede Gflirim duyulmayabilir. Bunun nedeni yenidoganda fetal hayattaki gibi
pulmoner vaskiiler direng ve pulmoner basing yliksek, dolayisi ile sag ventrikiil basinci
da yiiksektir. Gradiyent soldan saga santa ¢ok olanak vermez. Genis defektli hastalarda
4-6 hafta arasinda pulmoner basing normale doner. Bu nedenle bulgular 4-6 hafta sonra
ortaya ¢ikmaktadir. Fizik muayanede iifiiriim sternumun sol kenarinda 3-4 interkostal
aralikta 3-4/6 pansistolik karaktertedir. Kardiyomegali gelistikge, kardiyak apeks
midklavikiiler ¢izginin digina dogru yer degistirir. Pretermlerde erken donemde kalp
yetersizligi gelisitken miad yenidoganlar pulmoner wvaskiiler rezistans (PVR)

yiiksekligi nedeniyle soldan saga sant az oldugundan asemptomatiktirler (84, 85).

Ekokardiyografi: VSD’nin boyut ve pozisyonunu gosterir. EKO sol atrium ve
sol ventrikiildeki hacim yiikiinii saptayarak santin miktar1 ve yoniini belirler (21).
Ayrica EKO ile pulmoner-sistemik akimlar orani, ventrikiiller arasi basing farki, sag
ventrikiil ve pulmoner arter basinci degerlendirilir. EKO ve kateterizasyon taniy1
kesinlestirir. Eskiden VSD'li bebeklerin degerlendirilmesinde siklikla kardiyak

kateterizasyon uygulanmaktaydi. Artik tani i¢in nadiren kullanilir.

Tedavi: Kiigiik defektler %30-50’si, 2 (iki) yasina kadar spontan kapanir. Hafif
bir PHT (yaklasik 40 mmHg) ile orta derecede sol-sag sant bulunan ¢ocuklara 2
yasinda cerrahi girisim Onerilir. Artmigs PHT gelisen hastalarin defektleri erken
bebeklik doneminde kapatilmazsa pulmener vaskiiler hastalik gelisme riski vardir

(21). 11k 6 ay i¢inde cerrahi diizeltmeye gonderilir (84).

2.7.2.1.2. Atriyal Septal Defekt (ASD)

Atriyal septal defektler embriyonik septal yap1 gelisiminin duraksadigi yere gore
siniflandirilir. ASD siiflandirmast embriyogenez anormalligini gosteren anatomiye
gore 3 grupta ele alinir. Bunlar ostium sekundum, ostium primum ve sinus venozus

tipidir. Atriyal septal defekt, konjenital kalp defektlerinin yaklasik %10-15’inde goriiliir
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ve prevelansi %0.1-0.2 dir (86). ASD hem tek bagina hem de diger KKH’lar1 ile beraber
goriilebilmektedir. ASD’nin klinigi lezyonun ¢apina, lokalizasyonuna ve diger

konjenital anomalilerinin birlikteligine gore degistirmektedir (86).

Ostium Primum Tipi; ASD’lerin %15-20’sinde goriiliir ve genellikle izole

olarak goriilmez atrioventrikiiler duktus defektlerinin bir parcasidir (87).

Ostium Sekundum Tipi; En sik atriyal septal defekttir. Tiim ASD’lerin %60-
70’ini olusturur (88, 89). Kizlarda erkeklere gore iki kat sik goriilmektedir. Defekt
fossa ovaliste (sag atriyumdaki foramen ovale kalintis1) bulunur. Sekundum ASD
vakalarinin birgogu sporadiktir. Ancak bazi genetik bozuklukluklar ile birlikteligi
goriilebililir. Otozomal dominant gegis gosteren HoltOram Sendromunda (hipoplastik
radius, 1. derece kalp blogu, ASD TBX5 gen mutasyonlar) veya sekundum ASD ve
kardiyak iletim defektlerinde ortaya ¢ikmaktadir (21). Sekundum ASD erken ¢ocukluk
doneminde tan1 alamazsa veya spontan diizelebildigi i¢in ger¢ek insidansi daha yiiksek

olabilir.

Siniis Venozus Tipi; %10 siklikla goriiliir. Atriyal septumu caprazlayan
superior veya inferior vena kavanin yerlesminin yanlis olmasindan kaynaklanir (90).

Oldukga nadir tek atriyum anatomisi goriilebilmektedir.

Tami: Infant ve g¢ocuklar genellikle asemptomatik seyirlidir (77, 91).
Semptomlar kusurun boyutuna, pulmoner arter basincina ve sant derecesine gore
degisiklik gosterir. Genis sekundum ASD’ler nadiren kalp yetmezligi tablosunda
karsimiza ¢ikabilir. Erken ¢ocuklukta biiylime ve gelisme geriligi, gec cocuklukta
egzersiz intoleransi goriilebilir (92). Fizik muayenede sabit, ¢ift, boliinmiis (S2) kalp
sesinin eslik ettigi midsistolik 2-3/6 derece ejeksiyon iifiiriim duyulur. Ikinci

interkostal aralikta en giirltiliidiir.

Ekokardiyografi: ASD tanisi, defektin boyut ve lokalizasyonu gosterilirken

hemodinaminin kalp tizerine etkisi degerlendirilmektedir (93).

Tedavi: Cerrahi ve transkatater kapama semptomatik olan tiim vakalarda ve
asemptomatik olup ventrikiil genislemesi olan tiim vakalarda 6nerilir. Elektif kapama

ilk bir yi1ldan sonra veya okula baglamdan 6ncedir (21).
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2.7.2.1.3. Patent Duktus Arteriyosus (PDA)

Fetal donemde aort ve pulmoner dolasimi vaskiiler baglantisina duktus
arteriyosus  denir. Gorevi kanin pulmoner yataktan sistemik dolasima
uzaklagtirllmasini saglamaktir. Cogu zaman dogum sonrasinda fonksiyonel olarak
kapanmasi beklenir. Dogum sonrasinda da acik kalmasina patent ductus arteriozsus
denir. Duktusun aort tarafindaki ucu sol subklaviyen arterin yaklagik 5-10 mm
distalinde bulunmaktadir. Kizlarda erkeklere oranla 2 kat fazla goriiliir. 10.000 canl

dogumda 3 ila 8 arasinda degismektedir (70, 94) (Sekil 7).

Sekil 7: Patent Duktus Arteriozus (68)

DA dogumu takip eden 10 ila 15 saat i¢cinde fonksiyonel hemodinamik

kapanma ile sonuglanir (95, 96). Genellikle 2-3 hfata sonra tamamlanur.

PDA gebelik erken donemlerinde gecirilen maternal Rubella ile iliskilidir.
Fetal DA, diisiik arteriyel oksijen icerigi ve plasenta tarafindan {iretilen dolasimdaki
prostaglandin E2 (PGE2) tarafindan acik tutulur (97). Premtermlerde duktusun
yapisindaki diiz kasin yiiksek PO2’ ye cevabi daha az olmasi sebebiyle kapanma
ihtimali azalmaktadir (21). Bu nedenle PGE2'nin DA agikliginin korunmasindaki

roliine dayanarak pretermlerde nonsteroid antiinflamatuar ilaglar uygulanabilir.

Tani: Klinikte belirti duktus boyutu kiiciik ise olugsmamaktadir. Eslik eden
diger KKH’lari ile birlikte goriilebilmektedir Tek klinik bulgu iifiiriimdiir. Ufiiriim
karakteri sol klavikula altinda, 1-2. interkostal aralikta duyulan sistolo-diyastolik
{ifiiriimdiir ve buna eslik eden tril vardir. Ufiiriim sistoliin sonuna yaklastik¢a

siddetlenir, diyastol sonuna yaklastik¢a azalir. Bu karakterdeki iifiirlime “makine sesi”
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denir. Genis PDA, biiyilk VSD gibi kalp yetersizligi bulgulari, biiylime gelisme
geriligi sik tekrarlayan akciger enfeksiyonu, ve kalp yetersizligi bulgularina neden

olabilmektedir.

Biiyiik PDA’da pulmoner arterler hem yiiksek basinca, hem de yiiksek voliimle
kars1 karsiya kaldigi i¢in hizli sekilde pulmoner hipertansiyon gelisir ve Eisenmenger
sendromuna doniisiir (98). Prematiire PDA’st disinda spontan kapanmaz.
Asemptomatik olsa da 1 yasindan dnce ‘coil’ ile veya ligasyon yapilarak kapatilmasi

gerekir. Ductus capi kiigiildiikge enfektif endokardit agisindan risk altindadir (21).

Ekokardiyografi: Sol kalp bosluklari ve pulmoner arter genis olarak bulunur.
Doppler kullanilarak PDA gériintiilenebilir.

Tedavi: Patent duktus arteriyozus tanisi almis yenidoganda kalp yetmezligi
gelisirse antikonjestif tedavi baglanmalidir. Pretermlerde ise kalp yetmezligi bulgusu
varsa destek tedavisi, sivi kisitlamasi ve diiiretik verilebilir. Duktus kapanmamigsa 3.

giinden sonra intravendz Medikal tedavide indometazin ibuprofen ve parasetamolde

kullanilabilir (99).

2.7.2.1.4. Atriyoventrikiiler Septal Defekt (AVSD)

Endokardiyal yastik defekti olarak da bilinen AVSD prevalansi 1000 canli
dogumda 0,3 ila 0,4'tlir. KKH yaklasik %4-5'ini olusturur (94). AVSD ile Down
sendromu birlikteligi oldukga siktir, yaklagik %40-50 (100, 101). AVSD’nin dort
bileseni vardir; primum ASD, inlet VSD, tek AV kapak (trikiispit ve mitral kapagin
yerine tek bir kapak) ve AV kapaklarda kleft (yarik). Bunlarin bir veya bir kag1
bulunursa parsiyel AV duktus defekti, hepsi birlikte bulunursa komplet AV duktus

defekti olarak isimlendirilir.

Klinik: Semptomlar erken siit ¢ocuklugu doneminde baslar, semptomlarin
goriilmesi 1 yasindan oncedir. Fizik muaynede S1 normal veya sert, S2 fizyolojik
cifttir hiperaktif prekordiyum, sternumun sol alt kenarinda sistolik trill ile 3-4/6 derece
pansistolik ifiiriim duyulabilir (2). 1 yas Oncesinde baslayan kalp yetmezligi,

tekrarlayan akciger enfeksiyonu, biiyliime geriligi olur.

Ekokardiyografi: AV kapak yapisinin aydinlatilmasinda, anatomik
siniflamanin yapilmasi hakkinda ayrintili bilgi verir (33). AV kapaklarin anormal asag1

yerlesimi kaz boynu deformitesine neden olur (21).
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Tedavi: Komplet AVSD tedavisinde erken donemde akciger enfeksiyonu ve
biiyiime gelisme geriligi riski nedeniyle erken 6-12 ay gibi cerrahi onerilir. Cerrahi

tedavide Pulmoner banding ile palyasyon veya tam diizeltme yapilabilir (74).

2.7.2.15. Aort Darhg1 (AD)

Aort darlig1 ¢cocukluk doneminde goriilen kardiyak malformasyonlarin %6’sin1
olusturur. Aort darliginin en sik nedeni bikiispit aort kapaktir. Siklik olarak siralayacak
olursak birinci sirada valvuler aort darligi, ikinci siklikta subvalvuler ve supravalvuler
darlik goriliir. Erkeklerde 3/1 oraninda daha siktir. Supravalvuler aort darligini

willams sendromu ile goriiliir (21).

Klinik: Darlik derecesi ile semptomlarin da siddeti artar. Hafif-orta darlik olan
vakalarin ¢ogu asemptomatiktir. Agir aort darlig1 vakalarinda egzersizle gogiis agrisi,

halsizlik, senkop ve ani kardiyak 6liim goriilebilir.

Ekokardiyografi: Obstriiksiyonun derecesini ve sol ventrikiil (LV)
fonksiyonunu, kapak yapisini ve aort yetmezliginin derecesini ve ¢ikan aortanin

degerlendirilmesine imkan vermektedir.

Tedavi: Valviiler AD’li olgunun dinlenme durumdaki EKG’sinde ST-T
degisikliklerinin olmas1 girisim i¢in kesin bir endikasyon olusturur. Bu durumda
obstriiksiyon hemen giderilmelidir. Balon valviiloplasti veya cerrahi valviilotomi
uygulanir. Subaortik ve supravalviiler darliklarda ise balon valviiloplasti yardimc1

olmadigindan cerrahi tedavi 6nerilmektedir (102).

2.7.2.1.6. Pulmoner Stenoz (PS)

Pulmoner valvuler stenoz izole goriilebildigi gibi diger konjenital kalp
hastaliklar ile birlikte goriilebilmektedir. KKH’larinin %25-30’unda, izole PS ise
KKH’larimin %5-7’sinde goriiliir. Prevalansi 1000 canli dogumda 0,36’dir (70).
Periferik pulmoner darliklar en sik olarak konjenital rubella, Noonan sendromu,
Williams sendromu, Alagille sendromu ve Ehler Danlos sendromu ile birlikte goriiliir.

Displastik pulmoner kapak vakalarinin %50’sini Noonan sendromu olusturur (21).

PS’un 3 tipi vardir. (Sekil 8)
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Sekil 8: A)Valvuler Darlik B) Infundibuler Darlik C) Supravalvuler Darlik (102)

» Valviiler PS, vakalarin %80’inde darlik kapak seviyesindedir ve kadinlara
gore erkeklerde siktir.

> Infundibuler PS, genellikle genis VSD ile iliskilidir ve fallot tetralojisi ile
birliktedir. izole formlar1 nadiren goriilmektedir.

» Supravalviiler PS, pulmoner arterdeki darlik Williams sendromu ve rubella

enfeksiyonu ile birlikte gézlenmektedir (68, 103).

Klinik: Hafif PS’li olgular asemptomatiktir. Orta agir olgularda egzersiz
dispnesi, gogiis agrist ve kalp yetmezligi gelisir. Kritik PS’ lu yenidoganlar tasipne ve
siyanoz mevcuttur. Aortik odakta sistolik ejeksiyon iflirlimii duyulur. Valviiler
darlikta sag st sternal kenarda karotis iizerinde thril palpe edilir. Darlik miktar

arttikca paradoksal ¢iftlesme duyulur.

Ekokardiyografi: Kalin pulmoner kapak yaprakgiklarin sistolde hareket
kisitlilig1 gézlenir. Ana pulmoner arter genellikle dilatedir (46).

Tedavi: Valviiler PS'yi tedavide genellikle cerrahi gerekmez. Semptomatik
hastalarda sag ventrikiil basinct 60 mmHg’ nin iizerinde oldugunda balon valvuloplasti
uygulanir. Displastik pulmoner kapakgiklar1 ve hipoplastik anulusu olan hastalarda
cerrahi gerekebilir (104). Cerrahi girisim, ¢ok agir olgularda ve balon valvuloplastinin

basarisizlikla sonuglandigi durumlarda uygulanir (2).

2.7.2.1.7. Aort Koarktasyonu (AK)

Aort koarktasyonu (AK), sol subklavyen arterin hemen distalinde duktus
arteriozusun yerlesiminde yer alan inen aortun daralmasidir. Aort koarktasyonu tiim

KKH’lariin %4-6’ni olusturmakdir (94). Prevalansi 1000 canli dogumda 4’diir (70,
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94). Turner sendromunun bir &zelligi olabilir ve hastalarin %70 den fazlas1 bikispit
kapak vardir darlik lokalizasyonu %98 oraninda jukstaduktaldir (sol subklaviyan
arterin arkus aortadan ¢ikis yerinin hemen distalinde) (68). Erkeklerde kadinlara oranla
3 kat daha fazla goriiliir (105).

Klinik: Genellikle asemptomatiktir. Cocukluk veya addlesan doneminde
duyulan {fiirim ve hipertansiyon ile tan1 almalart miimkiindiir. AK seyrek olarak,
dogum sonrasi birinci ay1 igerisinde kollateral dolagim heniiz olusmadigindan kalp
yetmezligine neden olur. Dispne, yetersiz kilo alimi ve dolagimsal sok bulgulari
dogumu takip eden ilk 6 haftasinda gelisir. Fizik muayenede vakalarin %40-60’inda
aort kapaginin bikiispit olmasi nedeniyle sternum {ist kenarinda sistolik iifiirlim
duyulabilir, koarktasyon {ifiirlimii en iyi sirttan duyulur. Nabiz muayenesinde femoral
nabizlar zayif olarak veya hi¢ alinamayabilir. Sistolik kan basincinin iist ve alt

ekstremiteler arasinda farki 20 mmHg’dan fazladir (84).

Ekokardiyografi: Inen aortada diffiiz segmental darlik gériintiilenir, arkus
aorta veya isthmus hipoplazisi goriintiilenir. Koarktasyonun yeri, derecesi, inen
aortada poststenotik dilatasyon, ek kardiyak anomaliler degerlendirilir. Distal ve

proksimal arasindaki gradiyent fark: olgiilebilir.

Tedavi: Diizletme cerrahisi asemptomatik ¢ocuklarda geciktirmeden okul
déneminden oOncesinde Onerilir (106). Kritik AK tanisi alan yenidoganin yasamla
bagdagmasi i¢in duktus acik tutulmalidir. Duktus kapanmissa Prostoglandin El
(PGE1) inflizyonu, inotrop destegi ile duktus acilmalidir. Hastalar teshis sonrasi
stabilize edilip acil transkateter veya cerrahi ile koarktasyon giderilme planlanmalidir
(21). Enfektif endokardit profilaksisi gerekmektedir (107).

2.7.3. Siyanotik Konjenital Kalp Hastahiklar1 Simflandirmasi

2.7.3.1. Fallot Tetralojisi (FT)

FT prevalanst 10.000 canli dogumda yaklasik 4-5 tir (94). Dogumsal kalp

hastaliklarinin %7-10"unu olusturan en sik goriilen siyanotik kalp hastaligidir.

Sag ventrikiil ¢ikis yolu obstiiriiksiyonlari, VSD, aort dekstropozisyonu,
konsantrik sag ventrikiil hipertrofisinden olusan dért komponenti vardir. Tetralojiye
ASD eklenirse “Fallot Pentalojisi” olarak isimlendirilir (102).
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VSD genistir. Genellikle perimembrandz, subaortik yerlesimli olur. Sag
ventrikiil ¢ikis yolu (RVOT) darlig1 %50 hastada infundibuler, %30’unda infundibuler

ve valvuler, ve %10’unda valviilerdir.

Hastaligin siddeti RV ¢ikis obstriiksiyonunun derecesine baghdir. Kan akis
yonii, VSD'nin defekt derecesine gore degil, kan akisina kars1 daha az direng gosteren
yola gore belirlenir. Daralmis RV c¢ikis yolu (RVOT) boyunca direncin az oldugu sol
ventrikiilden RV'ye ve pulmoner yataga sant yapacaktir. (aorttan sistemik dolasima

akis direncinden daha az) soldan saga sant vardir ve hasta asiyanotik olacaktir.

RVOT derecesi arttik¢a pulmoner yatagin kan akimina direnci de artar. RV
obstriiksiyonu direnci artiracak kadar dnemliyse, kanin VSD'yi RV'den sol ventrikiile
gegmesi ve artik direngi azalan aorttan ¢ikmasi daha kolay olacaktir. Artik sagdan sola
sant olusmustur. Bu nedenle dolasima giren biiyiik miktarda doymamis kanla

sonuglanir ve siyanoza neden olur.

Artmis sag ventrikiil basinct nedeniyle ikincil bulgu olarak sag ventrikiil

hipertrofisi gelisir. Aort degisen derecelerde dekstropoze olabilir.

Klinik: Hastalarda RVOT genellikle ilerleyici olmasi nedeniyle yasamin ilk
yillarinda  hipoksemi ve siyanoz degisik derecelerde olur ve giderek
artar. Yenidoganda duktusun kapanmasi ile birlikte pulmoner kan akimi daha da
bozulacagindan sag ventrikiiler akim obstriksiyonu hizla kétiilesir. Duktusu acgik
tutmak i¢in prostoglandin E1 uygulanmasi gerekir (68). Bununla birlikte, mekanizmasi
heniiz aydinlatilamamis hipersiyanotik spell denilen (infindibulumun bazi durumlarda
spazmut ile hiperpne, siyanozda artma) hipersiyanotik atak sirasinda, hastalar oldukca
ajitedirler. Nobetler birka¢ dakikadan birkag saate kadar siirebilir. Semptomlar biling
kaybi1, konviilzyon, havayolu obstriiksiyonu, asidoz veya aglamanin sonucunda PVR
artigl, periferik vazodilatasyon nedeniyle SVR diismesi, kardiyak outputun diismesi,

oksijen gereksiniminin artmasi sonucu gorilebilir (102).

Fizik muayenede S2 tektir, pulmoner stenoza bagli olarak sol sternum
kenarinda erken bir sistolik klik ve kresendo-dekresendo iifiiriim vardir (102). Siyanoz
varsa dudaklarda ve tirnak yataklarinda goriilmesi daha kolaydir Siyanozu ciddi

olanlarda gelisme geriligi olusabilir.

Ekokardiyografi: Pulmoner darligin yeri ve derecesi, VSD, aortanin

dekstrapozisyonu, sag ventrikiil hipertrofisi saptanir. Ek anomali tespitinde yararhdir.

29



Tedavi: Siyanoz siddetli veya spell atagi sik olan hastalarda PGE1 uygulamasi
cerrahi yapilana kadar duktusun agik tutulmasi i¢in kullanilabilir. Hipoksik spell
tedavisinde hasta diz-dirsek pozisyonuna getirilerek, yiiksek konsantrasyonda oksijen
inhalasyonu baslanir. Subkutan morfin sulfat hastanin ajitasyonunun azaltilmasinda,
infundibuler spazmin azaltilmasinda ve cerrahi diizeltme zamani uzamigsa kullanilir.
Yeterli damar gelisimi i¢i kilo alan bebeklere 1 yasina kadar (tipik olarak alt1 ayliktan
once) total diizeltme ameliyat1 yapilir (108). Cerrahi onarim saglanana kadar duktal
acikligt ve pulmoner akisi siirdiirmesi i¢in intravendz prostaglandin tedavisi

(alprostadil) onerilir (109).

2.7.3.2. Trikiispiit Atrezisi (TA)

Trikiispit kapagin konjenital agenezisi veya olamasi sonucu olusan KKH’dur.
Insidanst 10000 canli dogumda 0.5 ila 1.2 civarindadir. (110, 111). Sag
atriyoventrikiiler gegisin yoklugu ile karakterizedir. Tiim sistemik vendz trikiispit
kapak yoklugu nedenli doniis kalbin sol tarafina foramen ovale ya da ASD aracilig1 ile
gecer. Sol ventrikiil kan akimi sag tarafa VSD araciligi ile gecer siyanozun derecesi ve
pulmoner kan akim1 VSD’nin ve pulmoner darligin varligi ve siddetiyle alakalidir.

Pulmoner akim tamamen PDA ya bagli olabilir.

Fizik muayene: TA’l1 hastalar dogumda baslayan siyanoz ile bulgu verirler.
Siyanoz pulmoner kan akiminin kisithiliginin derecesine bagli olarak olur. Artmis sol
ventrikiiler vuru goriiliir (111). Cogu zaman sol sternum kenarinda VSD’ye bagh

sistolik tifiirtim duyulur. Fizik muayenede S2 tektir.

Ekokardiyografi: Kesin tan1 igin EKO gereklidir (102). Yetersiz kalirsa

kataterizasyon yapilir.

Tedavi: Kesin tedavisi cerrahidir. Duktus arteriyozusun kapanmasi ile ciddi
hipoksi gelisir. PEG E1 inflizyonu, duktusun agik kalmasi i¢in gereklidir. Balon atriyal
septostomi, Glenn operasyonu (vena kava superior sag pulmoner arter anastomozu),
Fontan operasyonu (sag atriyum ile pulmoner arterin kapaksiz bir kondiiitle

anastomozu ve ASD’nin kapatilmasidir) yapilabilir (112).
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2.7.3.3. Pulmoner Atrezi

Pulmoner atrezi, VSD ile birlikte veya VSD’siz goriilebilen kompleks bir
konjenital kalp anomalisidir. VSD olmaksizin pulmoner atrezinin prevalanst 1000

canli dogumda 0,06-0,08dir (113).

Pulmoner atrezi ve VSD birlikteliinde VSD’nin konumu, aortanin
dekstropozisyonu, sag ventrikiil hipertrofisi bulgular1 FT ile aynm olmakla birlikte
RVOT tamamen kapalidir. Sag ventrikiil kan akimi tiimiiyle aortayla olmaktadir.
Pulmoner kan akimi tamamen PDA veya sistemik-pulmoner kollateral arterler

arteriyel dolagimla ile saglanir (107).

Pulmoner atrezi ve normal ventrikiil septum’lu olgular nadir olup trikiispid
atrezisine benzer. Sag ventrikiil ve pulmoner arterler hipoplazik oldugu i¢in zorunlu
sagdan sola sant ile kan sag atriyumdan PDA ya da ASD yolu ile sol atriyuma
gecmektedir. Pulmoner kan akimi PDA veya nadiren aortapulmoner kollateraller

yoluyla saglanir.

Klinik: VSD li ve VSD siz iki grupta da siyanoz dogumu takip eden giinlerde
baslar ve giderek belirginlesmeye baglar. Tedavi edilmedigi takdirde hastalarin ¢ogu
kaybedilir.

Fizik muayene: Ikinci kalp sesi tektir, trikiispit yetmezligine bagli holosistolik

ifiirim duyulur.

Ekokardiyografi: Pulmoner atrezinin diizeyi belirlenmektedir. Doppler EKO
ile pulmoner kapaktan akimin disa olmadigini, major aortikopulmoner kollateraller ve

PDA’nin var olup olmadigi gosterilebilmektedir.

Pulmoner atrezi ve VSD’si olmayan yenidogan bebeklerde duktus
arteriyozusun kapanmaya bagladigi ilk saatler veya ilk gilinlerde siyanoz artarken
solunum sikintist da eslik etmektedir. Erken donemde tedavi si geciken hastalarin

yasamlarinin ilk iki yilinda kaybedilebilir (103).

Tedavi: ilk ama¢ duktusun acik kalmasini saglamaktir. O yiizden cerrahi
girisime kadar PGE1 inflizyonu veya duktusun stentlenmesi islemi yapilmalidir (77).
Hastalara cerrrahi girisim yapilamazsa vakalarin iki aydan fazla yasamalar1 genellikle

zordur. Aorto-pulmoner sant operasyonu uygulanir (114).
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2.7.3.4. Biiyiik Arterlerin Transpozisyonu (BAT)

Biiyiik arterlerin transpozisyonunu, prevalanst 10000 canli dogumda 2.3-4.7
“dir (115). KKH bozukluklarinin %3'inde, siyanotik KKH’larinin ise %20'sini
olusturur (94). BAT, diyabetik anne bebeklerinde ve erkek ¢ocuklarinda sikligr 3 kat
daha artmigtir (68).

Anatomik olarak aort sol ventrikiilen ¢ikar, pulmoner arter ise sag venrtikiil ile
baglantilidir. Sistemik venler ile gelen kan normalde sag atriyuma, pulmoner venler
ile gelen kan ise sol atriyuma dokiiliir. Aort ve pulmoner arterin konumu; aort arkada

ve pulmoner arterin sag tarafindadir.

BAT; aortun sag ventrikiilden ve pulmoner arterin sol ventrikiilden ¢ikarak aort
ondedir ve pulmoner arterin saginda yer aldig1 ventrikiiloarteriyel anatominin bozuk
oldugu bir hastaliktir. Bu defektin fizyolojik olarak anlami ise, kardiyovaskiiler
sisteminin seri devre 6zelligini kaybederek, sistemik ve pulmoner dolagimlarin iki

bagimsiz paralel devre gibi ¢alismasidir.

BAT’da oksijenlenmis kan pulmoner ven araciligiyla, kalbin sol tarafina sonra
pulmoner artere dokiilerek sistemik dolagima katilmaksizin tekrar pulmoner dolasima
geri doner. Sistemik vendz kan da vena cava aracilifiyla kalbin sag tarafina sonra

akcigerlere ugramadan tekrar aorta aracilifiyla sistemik dolagima doner.

Bu sekilde paralellik olan dolasimin yasamla bagdasmasi i¢in dolasimin
baglantilar ile karigmasi gereklidir (PFO, ductus arteriozus, VSD, ASD gibi). BAT’lu
hastalarin %50’ sinde VSD birlikteligi vardir (116).

Klinik: Bulgular iki paralel dolagimin karisma derecesine ve diger kardiyak
anomalilerin varligina bagli olarak degiskendir. Dogumda siyanoz mevcuttur. Takipne
dogumun ilk saatlerinde ¢ikar ve siddeti giderek artar, miidahale edilmezse yasamla
bagdasmaz (84). Hafif siyanozlu hastalarda belirgin belirtiler olmayabilir ve lezyon

yalnizca nabiz oksimetresi taramasi araciligla tespit edilebilir (117).

Basit biiylik arter transpozisyonu (izole BAT, intakt ventrikiiler septumlu
BAT) prenatal fetiisiin oksijenizasyonu normale yakinken postnatal duktusun ve

foramen ovalenin kapanmasi ile agir hipoksiye girer.
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Ventrikiil septumu normal olan infantlarda tifiiriim yoktur. Ventrikiiler septal
defektli BAT olgularinda konjestif kalp yetmezligi bulgular1 dispne, tasipne, beslenme

giicliigli zamanla semptomatik hale gelir.

Oskiiltasyonda aort kapagin 6nde olusu nedeniyle S2 tek ve siddetlidir.
Pulmoner kapak yumusak kapandigi i¢in aortik kapagin kapanma sesi tarafindan
baskilanir. Kiiciik bir VSD veya sol ventrikiil ¢ikis yolu tikanikligi olmadikca
tfiirtimler belirgin degildir. VSD oldugunda, pansistolik iifiirlim duyulur.

Tedavi edilmeyen olgularda kisa bir siirede pulmoner 6dem, buna bagl olarak
pulmoner hipertansiyon ve pulmoner vaskiiler hastalik gelisir. Pulmoner vaskiiler
hastalik gelisimi VSD+ BAT’l1 hastalarda, izole VSD’li hastalara gore erken

olmaktadir.

Ekokardiyografi: genellikle tim anatomik defektlerin saptanmasinda altin
standarttir. Arterler ve dallarinin konumu goriintelenir. Ayrica PS, ASD VSD, PS, sag
ventrikiil ¢ikis darligi EKO ile rahatga goriintiilenebilir (118).

Tedavi: Oncelikle asidoz ve Kalp yetmezligi bulgular diizeltilmelidir (103).
Neonatal donemde duktus agikligini korumak amagli intraven6z PGE1 kullanilir. Bu
vakalara cerrahi bir girisim yapilmazsa postnatal birinci hafta %30’u, birinci ayda
%60, ilk 6 ayda hastalarin %901 hayatin1 kaybeder (114). iki sirkiilasyon arasindaki
karisimin, sadece PFO ile oldugu vakalarda acilen balon atriyal septostomi yapilarak
yeterli karisim saglanmalidir. Dogumu takip eden ikinci haftaya kadar kalp yetmezligi
gelismeden aorta ve pulmoner arteroarteriyal switch operasyonu uygulanmalidir (114).

Son yillardaki erken cerrahi tedavi sansi ile mortalite olduk¢a azalmistir (21).

2.7.3.5. Ebstein Anomalisi

Tiim dogustan kalp hastaliklarinin %1°den azini olusturmaktadir. Trikiispit
kapagin sag ventrikiil i¢cine dogru yer degistirmesi olarak tanimlanabilir. Boylece sag
ventrikiilin bir kismi sag atriyuma dahilolur ve sag ventrikiill normalden daha
kiictiktiir. Kapak yapist kagaklara neden olur. Ayrica kapak stenotik veya imperfore
de olabilmektedir. Hemen biitlin vakalarda sag-sol sant interatriyal baglant1 (PFO ya
da ASD) vardir ve siyanoz goriilmektedir (21, 103). Dilate sag atriyumun mekanik
baskist sonucunda sol ventrikiil diastolik fonksiyonlar1 azalacagi i¢in, debide azalmaya
neden olur (107). Bu hastalarda atriyal flutter veya wolf parkinson White (WPW)

sendromu gibi aritmiler de sik goriiliir (119).
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Klinik: Yenidogan doneminde Ebstein anomalisi olan vakalar siyanotiktir.
Siyanoz bebeklerde siddetli olabilir. Ufiirim karakteri Sternum sag alt kenarinda
pansistoliktir. Semptomlar hastalarin ¢ogunda hafif olmasi nedenliyle eriskin yaslara
kadar tan1 almaz (120).

Ekokardiyografi: Trikiispit kapagin yer degistime derecesini, sag atriyum

genislemesini ve sag ventrikiil dis akim yolu obstriiksiyonunu gosterir.

Tedavi: Agir, semptomatik olmayan Ebstein anomalili vakalar i¢in konservatif
yakalasim tercih edilir. Semptomlari ciddi olan hastalara PGE1 infiizyonu
uygulanmalidir. Anemi diizeltilmeli, pulmoner direnci diisiirmeye yonelik olarak
hiperventile edilmeli, asidoz diizeltilmeli, aritmi tedavi edilmelidir. Cerrahi girisim

siklikla erigkin yaslarda gereklidir (68).

2.7.3.6. Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Hipoplastik sol kalp sendromu, kii¢iik, nonfonksiyonel sol ventrikiil ve sol
yapilardan olusan anomalidir. Hipoplastik sol kalp sendromu, tiim konjenital kalp
hastaliklarinin %1 ini olusturur. Sistemik dolasim pulmoner arterden duktus arteriozus

araciligi ile saglanir.

Klinik: Duktusun kapanmasii takiben 48. saatte sistemik hipoperflizyon
nedenli sok ve asidoz gelisir (21). Yasamin ilk haftalarinda kalp yetmezligi bulgular
belirginlesir. Dinlemekle S2 tek ve serttir, S3 ve sistolik ejeksiyon kligi duyulur.
Ufiiriim genellikle yoktur.

Ekokardiyografi: Sag ventrikiil baskin ve hipertrofisi vardir. Tan1 EKO ile

kesin tani konur.

Tedavi: Duktusu agik tutmak i¢in PGE1 infiizyonu baglanir. Kalp yetmezIigi,
sok ve asidoz tedavi edilir. Prognoz ¢ok kotiidiir. Cerrahi tedavisi zordur. Alternatif

bir tedavi se¢enegi de kalp transplantasyonudur (103).

2.7.3.7. Tek Ventrikiil

Tek ventrikiil, mitral ve trikiispid kapaklarin ya da ortak atriyoventrikiiler
kapagin bir ventrikiile agildigi anomalidir (114). Tiim konjenital kalp hastaliklar

arasinda %]1-2 oraninda goriiliir (68).
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Sol ventrikiil tipi %6578 vakada izlenirken, %10—15 vakada sag ventrikiil tipi
izlenir. %10-20 vakada hem sag hem sol ventrikiil 6zelligi gosteren ventrikiil tipi
saptanir. Hastalarin ¢ogunda biiyiik arterlerin transpozisyonu vardir. Tek ventrikillii
vakalarda ventrikiil sistolik fonksiyonu, hem pulmoner hem de sistemik dolagimi
saglar. Baglangicta normal olan ventrikiil fonksiyonu, basing, hacim yiikii ve eslik eden

patolojilerin etkisiyle bozulmaktadir (121).

Klinik: Seyir degisken olup eslik eden intrakardiyak anomalilere baglidir. Tek
ventrikiillii hastalarda en 6nemli semptom, dogumdan sonra izlenen siyanozdur (121).
Cift girisli sol ventrikiil, biiyiik arter transpozisyonu ve hafif derecede pulmoner darlik
varliginda prognozun daha iyi oldugu gosterilmistir (121). Vakalarin hemen yarisi ilk
yas i¢inde mortal seyreder.

Sistolik ejeksiyon tfiirtimii siddetlidir. S2 siddetli ve ¢ift isitilir. S3 ve kisa
middiyastolik rulman duyulur (114, 121). Pulmoner darligin olmadig1 vakalarda ise

hafif siyanoz ile birlikte ciddi kalp yetmezIligi gozlenir.
Ekokardiyografi: Tan1 konulmasinda ve ek anomalileri gostermede etkindir.

Tedavi Tibbi tedavi olarak kalp yetmezligi tedavisi uygulanir. Diizeltici
cerrahi yontemler. Aortopulmoner sant, pulmoner artere band yerlestirilmesi anatomik

yapiya gore uygulanacak palyatif girisimlerdir.

2.7.3.8. Total Pulmoner Ven6z Doniis Anomalisi (TPVDA)

Total pulmoner venéz doniis anomalisi dort pulmoner venin sol atriyumla
normal baglantilarin1 yapamadigi siyanotik konjenital bir anomalidir. 10.000 canli
dogumda 0.6 ila 1.2 arasindadir (70, 94). Tiim konjenital kalp hastaliklariin sadece %
0.7 ile 1.5’tir. Bu anomalide pulmoner ven ile sol atriyum arasinda direkt baglant1 yoktur.

Anormal drenaj sistemik venlere ya da direkt sag atriyum igine olmaktadir (103).

Pulmoner venlerin drene oldugu tarafa bagl olarak; suprakardiyak, kardiyak,

infrakardiyak, miks tip olmak iizere dort ayr1 formu vardir.

Suprakardiyak tip: En sik goriilen form (%45) (103) ortak pulmoner venodz

sinilis drenaj1 sag vena cava superiora drene olmaktadir.

Kardiyak tip: Pulmoner vendz siniis koroner siniise veya pulmoner venler sag

atriyuma agilmaktadir.
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Infrakardiyak tip: Pulmoner vendz siniis portal ven, duktus venozus, hepatik

ven veya vena kava inferiora drene olur (103).
Miks tip: Diger tiplerin kombinasyonudur (102, 122).

Klinik: Hastalarda postnatal hayatta kalabilmesi i¢in mutlaka PFO/ASD
gereklidir. Semptomlar ASD’nin genisligi, pulmoner vendz obstriiksiyonun derecesi

ve pulmoner vaskiiler dirence gére degisir.

Ufiiriim sternum sol kenar1 boyunca sistolik ejeksiyon {ifiiriimii, sternum sol
alt kenarda middiyastolik tfiirim duyulur. S2 genis, sabit ve gifttir. S3 ve S4
duyulabilir (123).

Ekokardiyografi: Pulmoner venlerin sol atriyuma akis olmadigi gosterilir.
Ayrica sag atriyum ve ventrikiiliin dilatasyonu ile birlikte sol atriyum ve ventrikiiliin

hipoplazisi vardir.

Tedavi: Erken postnatal donemde tami koymak acil diizeltici ameliyat
yapilmalidir. Operasyonda asil amag ortak pulmoner vendz trunkus ile sol atriyum
arasinda kan akimini saglayacak bir anastomoz yapmaktir. Gelisen kalp yetmezligi ve
pulmoner 6dem tedavi edilir. Postop sonuglar genelde yiiz giildiirticiidiir. Mortalite

oranlari eslik eden lezyonlara bagli olarak %2-20 arasinda farklilik géstermektedir (124).

2.7.3.9. Cift Cikish Sag Ventrikiil

Aort ve pulmoner arterin her ikisinin de morfolojik olarak sag ventrikiilden
koken aldigi anomaliye cift ¢ikish sag ventrikiil olarak tanimlanir. Prevalansit 1000

canli dogumda 0.09°dur.genellikle VSD eslik eder.

Klinik bulgular VSD’nin tipine, biiylik damarlarin iliskileri, pulmoner darlik
mevcudiyetine baglidir. Sol ventrikiilden tek ¢ikis yolu VSD’dir. Bu hastaligin klinigi
VSD, Fallot tetralojisi veya BAT klinigine benzerlik gosterir. Cift ¢ikish sag ventrikiil
ile birlikte pulmoner darlik varliginda klinik seyri Fallot tetrolojisine benzer, pulmoner
darlik derecesine bagli olarak semptomatik olma yast degiskendir. Neonatal ve siit
cocuklugu doneminden itibaren hipoksi, siyanoz, biiyiime gelisme geriligi saptanir. ilk

bir yil i¢inde diizeltme cerrahisi planlanip yapilmalidir.

Ekokardiyografi: Tan1 koymak miimkiindiir ve eslik eden diger kardiyak

anomaliler gosterilir (68).
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Tedavi: Erken infant doneminde kalp yetmezligi gelisebilecegi icin pulmoner
banding ile ge¢ici ¢oziim saglanir. Geg¢ ¢ocukluk donemindede tam diizeltme ameliyati

yapilir (68).
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3. GEREC VE YONTEMLER

Calismamiza; Aralik 2018 ile Eyliil 2019 tarihleri arasinda, Zekai Tahir Burak
Hastanesi ve Eyliil 2019 ile Aralik 2021 tarihleri arasinda Ankara Sehir Hastanesi,
Anne yani bebek izlemi yapilan 34.-42. gebelik haftalar1 arasinda; 24. saatini
doldurmus, normal spontan vajinal yol (NSVY) veya sezaryen (C/S) ile dogmus,
prenatal risk faktorii olmayan, 32422 yenidogan dahil edildi. Bu ¢alismaya Ankara
Sehir Hastanesi 2 Nolu Klinik Arastirmalar Etik Kurul Baskanligi’nin E2-22-1198
no’lu onay alindiktan sonra baslanmistir. Calismaya dahil edilen tiim bebeklerin
demografik 6zellikleri kaydedildi. Yenidoganlarin cinsiyeti, gebelik haftasi, dogum
agirhigl, dogum sekli kaydedildi. Yenidoganlar dogum sekline gore ameliyathanede
veya dogumhanede bir pediatri/yenidogan uzmani tarafindan degerlendirildi. Daha
sonra postnatal 24. dogum saatini doldurmus bebekler, bir yenidogan uzmani
tarafindan dikkatlice muayene edildi. Bu fizik muayene sirasinda ve Onceki
muayenelerde akitivitesi ve tonusu iyi olan yenidoganlardan iifiirim ve siyanoz

saptanmayan hastalar dahil edildi. Hastalar yenidogan déneminde takip edildi.

Bu sartlar1 saglayan yenidoganlarin Masimo rainbow SET Radical-7® Pulse
CO-Oximeter® (Sekil9) ile hastanin sag el ve ayak saturasyon (SpO2) ve perflizyon
indeksi (PI) degerleri 6lgiildii. Bebekler anne emzirmesinden ve/veya biberonla
beslendikten sonra sakin bir ortamda noninvaziv olarak 6lgiimler gergeklestirildi. Prob
sag el ve ayak lizerinden firetici firma talimatlarina uygun sekilde yerlestirildikten
sonra ciltten prob yardimiyla saturasyon (SpO2) ve PI degerleri es zamanli sekilde
dlciildii. Her hasta 6l¢iim icin yeni bir adheziv yeni dogan prob kullanild:. Pi 8l¢iimii
icin prob ilk Once sag iist ekstremitesine (preduktal) ardindan ayak (postduktal)
bagland1 (Sekil 10). Olciim esnasinda 10 saniye kadar artefaktsiz deger 6l¢iim
saglanana kadar beklendi. Masimo rainbow SET Radical-7® Pulse CO-Oximeter® PI
degerinin alt ve st sinirlar1 %0.02-20.00 arasinda bildirilmistir (10).
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Sekil 9: Masimo Rainbow Set Radical-7® Pulse CO-Oximeter® (125)

Caligmadan Oncesinde ¢alismaya katilan yenidoganlarin ebeveynlerinden
yazili bilgilendirilmis onam alinmistir. Bu calisma, 2008 Helsinki Bildirgesi'nin
ilkelerine uygun olup, Ankara Sehir Hastanesi 2 Nolu Klinik Arastirmalar Etik Kurul
Bagkanligi’nin E2-22-1198 no’lu onay alindiktan sonra retrospektif olarak hastalar
taranmustir. Postnatal 24. Saatinde nabiz oksimetrisi ile SpO2 ve PI 6lciimleri es
zamanl olarak yapilmustir. Ol¢iim sirasinda degerleri degistirecek faktdrlere sebep
olacak durumlar (aglama, hareketlilik, viicut 1sinin sicak ya da soguk olmasi, cildin
nemli olmasi, 6l¢lim kalitesinin tam olmadig1 durumlar) ¢aligma dis1 birakilmig olup

bu durumlarda uygun sartlar saglandiginda 6l¢iimler tekrarlandi.

Sekil 10: Preduktal (Sag El), Postduktal (Ayak) Prob Uygulama Yerleri(10)

Calismamizdaki nabiz oksimetrisi taramasi i¢in protokol olustururken pozitif
tarama kriterinden ilki hem preduktal hem de postduktal oksijen satiirasyonu <%95
olmasi, ikinci kriterimiz preduktal ve postduktal saturasyon arasindaki >%3'liik farkin
olmasi olarak belirlendi. 1k kritere ikinci kriter eklenmesi hem &l¢iim degiskenliginin
>2 standart sapmasi olarak Granelli ve arkadaslarinin yaptigi calisamada onerildigi
gibi planlandi (126). Postanal 24. saatten sonra tekrarlayan {i¢ pozitif nabiz oksimetrisi

ile SpO. ol¢iimii protokole uygun olarak kriterlerden herhangi birini karsilayan
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bebeklerin taramasi pozitif kabul edilerek kardiyoloji konsiiltasyonu istenerek ve EKO
yapildi. Ayrica bu protokol aym1 zamnda Tiirk Neonataoloji Dernegi (TND)
algoritmasina uygun sekilde yapildi (5) (Sekil 11).
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Sekil 11: Nabiz Oksimetrisi Tarama Protokolii (5)

Calismamizin bir diger 6l¢liim yontemi olarak perfiizyon indeksi taramasi i¢in
protokol olustururken pozitif tarama kriteri i¢in preduktal veya postdultal PI 0.7 olmas1
olarak belirlendi 10 saniye kadar artefaktsiz 6l¢limiin ardindan esik deger altinda kalan
6l¢iimde tarama pozitif olarak kabul edilerek kardiyoloji konsiiltasyonu istenerek ve

EKO yapild: (10).

Her iki yontemden nabiz oksimetrisi ve perfiizyon indeksi taramalarindan gecen tiim

hastalar dogum sonrasi1 4 hafta boyunca yenidogan polikligininde klinik olarak izlendi.
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Calismaya Alinma Kriterleri:

e Aralik 2018 ve Aralik 2021 tarihleri arasinda, anne yaninda izlenen bilinen
baska hastaligi olmayan ge¢ preterm (34h-36h+6h) ve term (37h-42h)

yenidoganlar.

Calisma Dis1 Birakilma Kriterleri:

e Fizik muyanede siyanoz, iifiiriim saptanan yenidoganlar.
¢ 34 haftadan kiigiik preterm yenidoganlar.

¢ Antenatal takiplerde kardiyak hastalik, genetik hastalik, metabolik hastalik,

herhangi bir konjenital anomali saptanmamis yenidoganlar.

e Postnatal taramasi yapilamadan her hangi bir nedenle yenidogan yogun

bakim iinitesine (YYBU) yatirilan tiim yenidoganlar.

e Aydimlatilmis onam formu alinamayan tiim yenidoganlar.

3.1. ISTATISTIKSEL ANALIZ

Analiz i¢cin G*Power 3.0 versiyon kullanildi. Efekt size 0,80 olarak belirlendi.
a 0.05, 8 0.20 olarak alinarak gii¢ %80 olarak belirlenmistir. Calismamiz i¢in 6rneklem
biiyiikliigii 31.013 vaka olarak hesaplanmistir. Calisma sirasinda veri kayb1 g6z 6niine
alinrak 34184 vaka c¢alismaya dahil edildi. Preduktal ve postduktal icin nabiz
oksimetre ile SpO; ve Pi sl¢iildii. Verilerin analizi IBM SPSS (Statistical Package for
Social Sciences) version 25 paket programinda yapildi. Taramasi pozitif olan hastalara
EKO yapildi. EKO sonuglarma gore her iki yontemin preduktal ve postduktal
6l¢timlerinin sensitivite, spesifite, pozitif prediktif deger ve negatif prediktif degerleri
hesaplandi. Ayrica her iki nabiz oksimetrisi ve Pi 6l¢iim ydnteminin birlikte kullanimi
ile sensitivite, spesifite, pozitif prediktif deger ve negatif prediktif degerleri
hesaplandi. Pozitif test sonucu olan hastalarda, hasta olmayanlara gore olabilirligini

hesaplamak i¢in youden indeksleri kullanildi.
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4. BULGULAR

Caligmada Aralik 2018 - Eyliil 2019 Zekai Tahir Burak Hastanesi ve Eyliil
2019 - Aralik 2021 Ankara Sehir Hastanesi, anne yani1 bebek izleminde takip edilen
34184 yenidogan retrospektif olarak taranmistir. Aralik 2018 ve Aralik 2021 tarihleri
arasinda 43906 dogum gerceklesmistir. 34184 yenidogan anne yani bebek servisinde
izlenirken ¢aligmaya dahil edildi. 762 yenidogan onam eksikligi, kayip veriler nedenli

calismadan ¢ikarilmustir.

Calismaya dahiledilen 32422 yenidoganin 16396°s1 (%50.3) kiz, 16026’s1
(%49.4) erkekti (Sekil 12). Olgularin dogum sekline gore 194281 (%59.9) Normal
spontan vajinal yol (NSVY), 12994t (%40.1) sezeryan (C/S) ile dogmustu.
Yenidoganlarin 30383°1i (%93.7) term, 2039°u (%16.3) pretermdi

erkek
49%

kiz ® kiz
51%
= erkek

Sekil 12: Hastalarin cinsiyet dagilimlari

Gebelik haftasi 34 hafta ile 42 hafta arasinda; ortalama 38.5 (= 1,39 SD) hafta
idi. Olgularin dogum agirlig1 1830 gr ile 5000 gr arasinda; ortalama 3259 (+ 436.30
SD) gram olarak bulundu. Taranan biitiin yenidoganlarin preduktal SpO2’leri 65-100
arasinda olup, ortalama SpO2 97.75(£1.68 SD) olarak hesaplandi. Postduktal SpO;
65-100 arasinda olup, ortalama SpO; 97.6 (+1.77 SD) olarak hesaplandi. Preduktal Pi
dlgiimleri 0.3-14.20 arasinda olup ortalama Pi 2.10 (+1.01 SD) olarak hesaplandi.
Postduktal PI 0.3-15.0 arasinda olup, ortalama PI 2.0 (£0.98 SD) olarak hesaplandi.
Taranan biitiin yenidoganlarin preduktal SpO2’leri 65-100 arasinda olup, ortalama
SpO2 97.75(£1.68 SD) olarak hesaplandi. Postduktal SpO2 65-100 arasinda olup,
ortalama SpO; 97.6 (£1.77 SD) olarak hesaplandi. Preduktal PI dl¢iimleri 0.3-14.20
arasinda olup ortalama PI 2.10 (£1.01 SD) olarak hesapland1. Postduktal Pi 0.3-15.0
arasinda olup, ortalama PI 2.0 (£0.98 SD) olarak hesaplandi (Tablo 5).

42



Tablo 5: Tiim Yenidogan Bebeklerin Demografik Ozellikleri

Ortalama Standart Sapma | Minimum Maksimum
Hafta 38.79 1.39 34.00 42.00
Dogum Agirliz 3250.81 436.30 1830.00 5000.00
Pre SPO; 97.75 1.68 65.00 100.00
Post SPO, 97.60 1.77 65.00 100.00
Pre Pi 2.10 1.01 0.30 14.20
Post P 2.00 0.98 0.30 15.00
g'jgfag;‘;‘)’e Post 97.67 152 66.00 100.00
glrt(;:in‘;‘;so“ 2,07 0.86 0.40 9.50

2039 preterm vakanin gebelik haftasi 34 hafta ile 36+6 hafta arasinda; ortalama
38.73 hafta (£0.67 SD) idi. Preterm vakalarin dogum agirhig 1830gr ile 4545gr
arasinda; ortalama 2814gr (+411.83 SD) olarak hesaplandi. Taranan pretermlerin
nabiz oksimetrileri; preduktal SpO2 85-100 arasinda olup, ortalamas1 97.84 (+1.62 SD)
olarak hesaplandi. postduktal SpO2 65-100 arasinda olup ortalams1 97.68 (+1.88 SD)
olarak hesaplandi. Taranan pretermlerin perfiizyon indeksleri; preduktal Pi 0.3-7.7
arasinda olup, ortalamasi 1.96 (£0.98 SD) olarak hesapland. postduktal PI 0.3-15.00
arasinda olup, ortalamasi 1.85 (£0.98 SD) olarak hesaplandi (Tablo 6).

Tablo 6: Preterm Yenidoganlarin Demografik Ozellikleri

Ortalama Sstzr;?na;t Minimum Maksimum
Hafta 35.73 0.67 34.00 36.6
Dogum Agirhg 2814.25 411.83 1830.00 4545.00
Pre SpO- 97.84 1.62 85.00 100.00
Post SpO; 97.68 1.88 65.00 100.00
Pre PI 1.96 0.98 0.30 7.70
Post PI 1.85 0.98 0.30 15.00
gﬁgﬁ;ﬁgw 97.76 1.53 80.50 100.00
Pi (Pre/Post ortalamasi) 1.9289 0.86 0.50 8.40
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Tablo 7: Term Yenidoganlarin Demografik Ozellikleri

Ortalama Sstggcri?:t Minimum Maksimum
Hafta 39.02 1.15 37.00 42.00
Dogum Agirhigt 3296.08 419.48 1870.00 5000.00
Pre SpO- 97.75 1.68 65.00 100.00
Post SpO; 97.59 1.76 65.00 100.00
Pre P1 2.11 1.01 0.30 14.20
Post PI 2.02 0.98 0.30 14.00
gftg)lz(rz;esll §’°St 97.67 1.52 66.00 100.00
Pi(Pre/Post ortalamasi) 2.09 0.86 0.40 9.50

30383 term vakanin gebelik haftas1 37 hafta ile 42 hafta arasinda; ortalamasi
39.02 hafta (£1.15 SD) idi. Term vakalarin dogum agirlig1 1870 gr ile 5000 gr arasinda;
ortalama 3296 gr (+419.48 SD) olarak hesaplandi.

Taranan termlerin nabiz oksimetrileri; preduktal SpO, 65-100 arasinda olup
ortalamasi 97.75 (+1.68 SD) olarak hesaplandi. Postduktal SpO, 65-100 arasinda olup
ortalamsi 97.59 (+1.76 SD) olarak hesaplandi.

Taranan termlerin perfiizyon indeksleri; preduktal P1 0.3- 14.20 arasinda olup
ortalamasi 2.11 (£1.01 SD) olarak hesaplandi. Postduktal PI 0.3-14.00 arasinda olup
ortalamasi 2.02 (+0.98 SD) olarak hesaplandi. (Tablo 7).

Tablo 8: Nabiz Oksimetrisine Gore Vaka Dagilimi

Eko’ ya gore hasta | EKko’ ya gore normal Toplam
SpO; Kalan 236 47 283
SpO; Gegen 40 32099 32139
Toplam 276 32146 32422

Calismamiz esnasinda taranan 32422 vakadan 283 vaka nabiz oksimetrisi
tarama kriterlerinin herhangi birini karsilayamadigi i¢in taramadan kalarak taramasi
pozitif olarak degerlendirildi. Pozitif tarama kriterine sahip olan 283 vakaya
kardiyoloji konsiiltasyonu planlanarak EKO yapildi. Vakalarin 236’sinda kardiyak
hastalik saptandi. 47 vakanin herhangi birinde kardiyak hastalik saptanmadi. Nabiz

oksimetreden gecen 32153 vakanin 40’1inda yapilan (24 hasta nabiz oksimetrisinden
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gecen ancak PI’nin yakaladig1 hasta, geriye kalan 16 hasta ise hem nabiz oksimetrisi
hem de PI taramasindan gegen ancak kardiyak hastalik oldugunu diisiindiiren klinik
bulgular nedeniyle tekrar basvurularinda degerlendirme sonucunda EKO’sunda
kardiyak hastalik saptandi. Tiim vakalarin 32146’sinda taramadan gegen saglikli
yenidoganlardir (Tablo 8).

Tablo 9: Perfiizyon Indeksine Gore Vaka Dagilimi

Eko’ ya gore hasta | EKko’ ya gore normal Toplam
Pi Kalan 37 5 42
PI Gegen 239 32141 32380
Toplam 276 32146 32422

Taranan 32422 vakadan 276 kisi perflizyon indeksi tarama kriterlerini
karsilayamadig1 igin taramadan kalarak taramasi pozitif olarak belirlendi. Pozitif
tarama kriterine sahip olan 276 vakaya kardiyoloji konstiiltasyonu planlanarak EKO
yapildi. Vakalarin 37’sinde kardiyak hastalik saptandi. 5’inde herhangi bir kardiyak
hastalik saptanmadi. PI’dan gegen 32380 hastanin 239’unda herhangi bir nedenle
yapilan EKO’sunda kardiyak hastalik saptandi. (239 hastanin 223’ nabiz
oksimetresinden kaldigi i¢in EKO’suna kardiyak hastalik saptananan hastalar, geriye
kalan 16 hasta ise hem nabiz oksimetrisi hem de PI taramasindan gecgerek Kardiyak
hastaligt oldugu igin tekrar bagvurularinda kardiyak hastalifi oldugu anlasilan
hastalardir). Tim vakalarin 32146’sinda taramadan gecen saglikli yenidoganlardir
(Tablo 9).

Tablo 10: Nabiz Oksimetrisin ve PI Birlikte Vaka Dagilimi

Ekoya gore hasta Ekoya gbre normal Toplam
SpO; veya Pi Kalanlar 260 51 311
2 Testten Gegenler 16 32095 32111
Toplam 276 32146 32422

Nabiz oksimetrisi veya PI’dan herhangi birinden kalan 311 vaka vardi. Nabiz
oksimetrisi veya PI’dan en az birinden kalanlarmn sayis1 260’dir. Her iki taramadan
kalan say1 14 kisidir. Testlerin herhangi birinden kalanlarin 276’sinda kardiyak
hastalik saptanmustir (Tablo 10). Hem nabiz oksimetrisi hem PI’dan kalan 14 kisiden
yalnizca 1 kisi normal EKO bulgularina sahipti. EKO’ya gore hastala ¢ikanlarin
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%47’°s1 normal spontan vajinal yol ile %52’si sezeryan yol ile dogmustu. Bu hastalarin

%8.9’u preterm, %91.1°1 termdi (Tablo 11).

Tablo 11: Nabiz Oksimetrisinden Kalanlarin Preterm/Term ve Hasta/Saglam Orani

Preterm Term Toplam
Ekoya gore hasta 3 (% 6.38) 44 (%93.62) 47 (%100)
Ekoya gore normal 21 (%8.90) 215 (%91.10) 236 (%100)

Nabiz oksimetrisinden kalan ve EKO’ya gore hasta olarin %2.54’i siyanotik

kalp hastaligi, %97.46’s1 asiyanotik hastalik tanisi aldi. (Tablo 12)

Tablol12: Nabiz Oksimetrisinden Kalan Hastalarin Siyanotik/Asiyanotik Orani

Say1 Yiizde
Siyanotik 6 %2.54
Asiyanotik 230 %97.46
Toplam 236 %100

Pi’dan kalan ve EKO’ya gére hasta olarin %2.70’ii siyanotik kalp hastalig:.
%97.30’u asiyanotik hastalik tanisi aldi. (Tablo 13)

Tablo13: Pi’den Kalan Hastalarin Siyanotik/Asiyanotik Oranlari

Say1 Yiizde
Siyanotik 1 %2.70
Asiyanotik 36 %97.30
Toplam 37 %100

Nabiz oksimetrisinin tek basina duyarlilig1 %85.5, PI’nin tek basina duyarlilig
%13.4 olup nabiz oksimetrisine perflizyon indeksi ile birlikte kullaniminda duyarlilik

%94.2’ye ¢ikmaktadir.

Nabiz oksimetrisinin tek basina seciciligi %99.9, Pi’nin tek basina perfiizyon
indeksinin tek basmna seciciligi %100’diir. Nabiz oksimetrisine Pi’nin ile birlikte
kullaniminda segicilik %99.8 dir.

Nabiz oksimetrisi igin pozitif prediktif deger %83, PI i¢in pozitif prediktif %88
iki yontem birlikte pozitif prediktif %83 olarak bulunmustur.
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Nabiz oksimetrisi icin negatif prediktif deger %99, PI igin negatif prediktif
%99 iki yontem birlikte negatif prediktif %100°diir.

Nabiz oksimetsisi igin yanlis pozitifligini %0.1, Pl i¢in yanlis pozitiflik %0.02
iki yontem birlikte kullaniminda yanlis pozitifligini % 0.2 olarak hesaplanmistir.
Birlikte kullanimda yanlis pozitiflik yaklagik 2 kat artisa neden olmaktadir.

Nabiz oksimetsisi i¢in yanlis negatiflik %14.5, P i¢in yanls negatiflik %86.6
iki yontem birlikte kullaniminda yanlis negatiflik %5.6’a gerilemektedir.

Tablo 14: EKO Sonuglarina Gére Nabiz Oksimetrinin Duyarlilik, Yanls Negatif,
Secicilik, Yanlis Pozitif, Pozitif Prediktif, Youden indeksi ve Negatif

Prediktif Degerleri

SPO; %95 Giiven Aralig1
Duyarlilik 0.855 0.81 0.90
Yanlis Negatif Orani 0.145

Secicilik 0.999 0.9981 0.9990
Yanlis Pozitif Orani 0.001

Pozitif Prediktif Deger 0.834 0.7906 0.8773
Youden Indeksi 0.854

Negatif Prediktif Deger 0.999 0.9984 0.9991

Her iki test pozitif ¢ikan hastalar arasinda youden indeksi ile
karsilastirildiginda Nabiz oksimetrisi PI’dan daha 0.85¢ 0.13 ile tanisal anlamda daha
giiclidiir. Nabiz oksimetrisi ile kombine test karsilagtirildiginda ise youden indeksi ile

bu deger 0.85’ten 0.94’¢ ¢ikarak tanisal anlamda testin giicii artis gostermeketedir.

Tablo 15: EKO Sonuglarina Gére Perfiizyon indeksinin Duyarlilik, Yanlis Negatif,
Segicilik, Yanlis Pozitif, Pozitif Prediktif, Youden Indeksi ve Negatif

Prediktif Degerleri

Pi %95 Giiven Aralig1
Duyarlilik 0.134 0.09 0.17
Yanlis Negatif Orant 0.866

Secicilik 1.000 0.9997 0.99998
Yanlis Pozitif Orani 0.0002

Pozitif Prediktif Deger 0.881 0.7830 0.9789
Youden Indeksi 0.134

Negatif Prediktif Deger 0.993 0.9917 0.9936




Tablo16: EKO Sonuglarina Gére Nabiz Oksimetrinin ve Perfiizyon Indeksinin
Duyarlilik, Yanlis Negatif, Secicilik, Yanlis Pozitif, Pozitif Prediktif,
Youden indeksi Ve Negatif Prediktif Degerleri

SPO; ve PI Birlikte %95 Giiven Araligi
Duyarlilik 0.942 0.91 0.97
Yanlis Negatif Oran 0.058

Secicilik 0.998 0.9980 0.99885
Yanlis Pozitif Oram 0.002

Pozitif Prediktif Deger 0.836 0.7949 0.8772
Youden Indeksi 0.940

Negatif Prediktif Deger 1.000 0.9993 0.9997

Calismamizin vakalarinin nabiz oksimetrisi taramasi pozitif olan 283, PI
taramasi pozitif olan 42 ve her iki taramadan kalan hasta sayis1 14 olarak bulundu.
Herhangi bir taramadan kalan toplam bebek sayis1 311° dir. Pozitif tarama sonuglarina
gore EKO yapilan yenidoganin 276°sina KKH tanisi konuldu. Bu hastalarin 269’ unda
kritik olmayan kardiyak anomali, 7°sinde KKKH tespit edilmistir.

SPO2 Pi

Sekil 13: Nabiz Oksimetrisi ve PI Taramasindan KKKH Tanis1 Alanlar

KKKH tespit edilen 7 vakanin tanilari; 1 aort koarktasyonu, 1 ebstein
anomalisi, 1 hipoplastik sol kalp, 1 trunkus arteriozus, 1 fallot tetrolojisi, 1 trikiispit
atrezi, 1 pulmoner atrezi tespit edilmistir. Bunlardan pulmoner atrezi her iki testten

kalan tek hastadir. Aort koarktasyonu vakasi ise sadece Pi’dan kalmustir.

269 kritik olmayan kardiyak anomali igerisinde 81 ASD, 15 VSD, 1 AVSD, 1
MVP, 1 MY, 2 bikiispit aorta, 9 septal hipertrofi, 4 PS tespit edilmistir. 155 vakada ise
EKO’da PFO, PDA, aberran band gibi minor kardiyak anomali tanilar1 almistir.
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Calismamizda yanlis negatif olup nabiz oksimetrisi ve Pl taramasindan gecen
hastalarin 3’tinde KKKH tanis1 aldi. 1 hipoplastik sol kalp, 1 aort koarktasyonu, 1
fallot tetrolojisi tespit edildi.

2609 kritik olmayan kardiyak anomali igerisinde 81 ASD. 15 VSD. 1 AVSD. 1
MVP, 1 MY, 2 bikiispit aorta, 9 septal hipertrofi, 4 PS tespit edilmistir. 155 vakada ise
EKO’da PFO, PDA, aberran band gibi minor kardiyak anomali tanilari almistir.
Calismamizda nabiz oksimetrisi ve PI taramasindan gegen hastalarin 3’iinde
hastaneden ayrildiktan sonra KKKH tanist aldi. Yanlis negatif tanilarimiz KKKH
olanlar 1 hipoplastik sol kalp, 1 aort koarktasyonu, 1 fallot tetrolojisiydi.
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5. TARTISMA

Konjenital kalp hastaliklarinin sikligi  %0.1-0.8’dir (3). Yenidoganlarda
konjenital kalp hastaliklar: sadece rutin yenidogan fizik muayene esnasinda her zaman
tespit edilmeyebilir (127-129). Bu nedenle 6len bebeklerin %10-30'una ancak otopsi
ile tan1 aldigin1 gosteren ¢alismalar vardir (127-130). Diinyada yapilan pek ¢ok ¢alisma
ile KKH erken teshisi i¢in uygun bir tarama programi gergeklestirilmeye
calisilmaktadir. Antenatal USG kullanim sikiligi artmasi ve fizik muayene sayesinde;
kalp hastaligi saptama siklig1 artis gostermistir (9). Duktus bagimli konjenital kalp
hastaliklarinin ile yasamla bagdasmasi igin duktus arteriozusun agik olmasi hayati
onem tasir (128). Duktus bagimli KKH ile dogan bebekler, duktus kapanmadan dnce
asemptomatik ve normal fizik muayene bulgulari ile taburcu edilebilir. Daha sonra
yenidoganlar sok ve derin asidoz bulgular1 ile bagvurabilir. Bu risk diinyada dogum

sonrast hastaneden erken taburculuga egilim olmasi sebebiyle artmistir (126).

Son yillarda yenidoganlar nabiz oksimetri ile SpO2 6l¢iilerek KKH’11g1 erken
teshisinde yardimci olmak i¢in taramalar yapilmaktadir. Ancak sadece nabiz oksimetri
ile KKH'nin taranmasi duktus bagimli konjenital kalp hastaliklarinin atlanabilecegi,
tarama sonuglarinin yanlis negatif olabilecegi birgok ¢aligmada bildirilmistir (126,
130). Bu nedenle perfiizyon indeksi (PI) dl¢iimiiniin nabiz oksimetre ile SpO:
Olciimiine eklenmesi ile KKKH taramasina olumlu katkist oldugunu gosteren

calismalar mevcuttur (9, 10).

Calismamizda nabiz oksimetre ve Pi dlgerek KKH’nin taramasi yapildi. Fizik
muayenesi normal bebeklerin hem SpO; hem PI 6lgiimleri yapildi. Tarama sonucu
pozitif olanlara kardiyoloji konsiiltasyonu istenerek EKO yapildi. Calismamiza 32422

anne yaninda yatan stabil olan yenidoganlar dahil edildi.

Calismamizda nabiz oksimetrisi taramasi pozitif olan 283, PI taramasi pozitif
olan 42 ve her iki taramadan ortak kalan hasta sayis1 14 olarak bulundu. Herhangi bir
taramadan kalan toplam bebek sayis1 311°dir. Pozitif tarama sonuglarina gére EKO’su
yapilan yenidoganlarda 276 KKH teshisi konuldu. Bu hastalarin 269’unda kritik
olmayan kardiyak anomali, 7’sinde KKKH tespit edildi.

Diller ve ark’nin 77000 yenidogan ile Giircistan’da KKKH a¢isindan nabiz
oksimetrisi temelli retrospektif calismasinda, duyarlilik %14, segicilik %99 olarak

bildirmistir. Diller ve arkadaslar1 nabiz oksimetrisinin atladig1 yanlis negatif hasta
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sayist 6 olup, 1 hipoplastik sol kalp, 1 fallot tetralojisi ve 4 aort koarktasyonu vardi
(7).Yanlis pozitif oran1 %0.043 oldukga diisitk bulunmustur (7). Diller ve ark’nin nabiz
oksimetre duyarliligi bizim ¢alisamamizdan diisiik bulunmustur. Diller ve ark
duyarliligin diisiik olmasinin sebebini antenatal tanist olan hastalar1 diglamalarindan
kaynaklandigini1 bildirmigler. Ancak biz de calismamizda antenatal KKH tanili
hastalar1 dahil etmedik duyarliligimiz Diller ve ark’dan oldukga yiiksektir (%85). Hem
antenatal izlem hem de nabiz oksimetri yonteminin KKKH tanis1 koymak i¢in yetersiz
olmasi sebebiyle bu yontemlere giivenerek KKKH tanisini diglamanin yaniltici
olacagini bildirmistir. Nabiz oksimetrisinin de, KKKH olan yeni hastalari tespit
etmekte zorlandigini bildirmisler (7). Yanlis pozitif hastalar i¢in kardiyak disi
hastaliklarin erken evrelerinde nabiz oksimetrisinin diisiik saptayabileceginin 6nemini
vurgulanmistir. Granelli ve ark’lar1 39821 yenidogan ile Isveg’te yaptig1 prospektif bir
calismada fizik muayene ve nabiz oksimetri yontemini Karsilagtirmaktadir. Nabiz
oksimetrisinin duyarliligr %62.07, se¢icilik %99.8, pozitif prediktif deger %20.69,
negatif prediktif degeri %99.9 olarak hesaplamistir. Fizik muayene ve nabiz
oksimetrisi kullanildiginda duyarliligin = %82.76 oldugunu bildirmislerdir ve
taburculuk oncesinde Granelli ve ark rutin fizik muayeneye nabiz oksimetrisi
taramasina eklenmesini KKH erken teshisine katkisi oldugunu bildirmistir (126).
Granelli ve ark’lar1 nabiz oksimetri taramasi i¢in yanlis pozitifligi %0.17 ile diisiik bir
orandir. Granelli ark c¢alismasinda fizik muayenenin yanlis pozitifligi nabiz
oksimetrisine gore 10 kat yiiksektir. Nabiz oksimetresi ile tespit edilen yanlig pozitif
hastalarinin %45'inde KKKH olmasa da 6nemli akciger sorunlari veya enfeksiyon
oldugunu bildirmistir (126). Granelli ve ark’lari nabiz oksimetri taramasi ve fizik
muayeneden gecerek eve taburcu ettikleri 5 yenidogan kesintili arkus aorta tanisi
almistir (126). Granelli ve ark’nin nabiz oksimetri yontemi ile duktus bagimli
konjenital kalp hastaliklari1 taradiklar1 ilk en biiyiik c¢alismalardan biridir.
Calismalarinin nabiz oksimetrisi duyarliligr %62.5 ve yanlis pozitif oran1 %0.17 dir.
Bizim ¢alismamizin nabiz oksimetri duyarliligindan (%85.5) diisiik, yanlis pozitif
oran1 (%0.10) ise benzerdir. Granelli ve ark’nin bir 6nceki fizik muayene ve nabiz
oksimetrisi ¢alisamasiyla ortak 10000 vaka ile Isve¢’te yaptig1 prospektif calismasinda
Pi esik degeri 0.7 kullanarak kritik sol kalp hastaliklarinda duyarliligin %53 ’ten, Pi
esik degerini 1.0 aldigi zaman duyarliligin %100’e ¢iktigin1 hesaplamistir (10).
Obstriiktif sol kalp grubundaki 9 yenidogandan 7'sini nabiz oksimetrisi ile teshis

edilmistir. Bu 9 yenidoganin tanilari; 4 aort koarktasyonu, 2 kesintili arkus aorta, 2
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hipoplastik sol kalp ve 1 kritik aort stenozudur. Ancak PI 6l¢iimii de eklendiginde 9
bebekten 9'unda teshis konulmustur (10). Pi’nin nabiz oksimetrisi taramasina
eklenmesi ile 2 yenidogan daha taramadan kalmis ve 1’i Aort koarktasyonu, digeri
hipoplastik sol kalp tamsi almistir (10). Onceki baglantili ¢alismalarina gére Pi ile
yanlis pozitiflik oram1 %5 artmustir. PI ve nabiz oksimetre taramasimn birlikte
kullanimi, obstriiktif sol kalp hastaliginin saptanmasi icin duyarliliktaki artis ile
birlikte yanlis pozitiflikte de artisa neden olmustur. Obstriiktif sol kalp hastaliklarinda
Pi degeri esik degerini belirlenmesi, erken teshis iyilestirmek icin yeni ¢alismalara
ihtiya¢c duyuldugunu bildirmistir (10). Nabiz oksimetrisi ve PI taramalarimin KKH
teshisinde farkli hasta gruplarini teshis etmedeki basarilar1 sebebiyle birbirini

tamamladigini anlamanin 6nemini vurgulamistir (10).

Pl icin heniiz genel gegerli bir referans degeri tammlanmamustir. Perfiizyon
indeksinin sirkadiyen ritmden, uyku uyaniklik halinden, supin/prone pozisyondan,
aclik/tokluktan, 1rksal, yiiksek irtifa gibi degerlerinden etkilenebilecegi
tartisilmaktardir.  Literatiirdeki ¢aligmalarda PI  icin farkli esik degerler
kullanilmaktadir (10, 15, 16, 58, 131). Jegatheesan ve arkadasalar1 3500 yenidogan ile
Amerika’da yaptigi ¢alismada PI esik degeri olarak 0.6'y1 tanimlamistir (58).
Jegatheesan ve ark’nin tanimladigi Pi esigi (0.6) daha biiyiik calismalarda kesin
yetersiz perfiizyon ile iliskili bulunmustur (126). Diisiik Pi degerlerinin bazi
hastaliklarin  (Sepsis, pnomoni gibi) taramasinda kullanilabilecegini gosteren
calismalar mevcuttur (16, 56, 66). Siefkes ve ark’nin 144 yenidogan ile yaptigi
antenatal konjenital kalp tanisini bildigi 10 hastanin da dahil oldugu ¢alismada nabiz
oksimetrenin KKH’da duyarliligint %38.5, KKKH duyarliligin1 %62 ve segicilik
%100 hesaplamistir. Siefkes ve ark’nin ¢alismasinda PI 0.5 kullanildiginda, KKKH
duyarlihg %85 ve seciciligi %93 olarak hesaplamistir. Nabiz oksimetre ile PI
taramasini birlikte kullandiklarinda duyarliligit KKKH olan hastalarda %62’den %85’e
artmig, tim KKH olan hastalarda ise duyarlilik %38’den %71’e artmistir. Nabiz
oksimetrisine P eklenmesinin énemini vurgulamistir. Ancak nabiz oksimetresine PI
eklenmesi obstriiktif KKKH yanlis pozitiflik sayisinda 10 kat artis gostermistir (8).
Siefkes ve ark PI esik degerini 0.5 olarak belirlemisler. PI esigini 0.9 veya 0.7 alan
diger calismalara gore daha yiiksek %2.44 yanlis pozitif oran bulmuslardir (Granelli
ve ark yanlis pozitiflige (%0.2) kiyasla) (126). 10 kat daha fazla yanls pozitiflik

sebebini esik degerlerinin Granelli ve ark’dan daha diisik olmasi1 olarak
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belirlemislerdir. Siefkes ve ark duyarlilik ve 6zgiilliik iizerine bir PI esigini belirlemek
ve bunun etkisini tahmin etmek i¢in daha fazla ¢alisma gerekliligini vurgulamistir (8).
3 aort koarktasyonu, 2 fallot tetralojisi vakalar1 saturasyon taramasindan gegmis ancak
Pi taramasindan kalmistir (8). Siefkes ve ark yanlis negatif olarak atladig1 tanilar, Ailes
ve ark 1 yasindan kiiciik hastalarla yaptig1 yaptig1 saturasyon taramasi ile atlanma
olasiligi en sik hastaliklar aort koarktasyonu/kesintili arkus aorta siralamasina ile
uyumludur (132). Calismamizda Granelli ve ark ve Uygur ve ark ile PI esik degeri
ayni, Siefkes ve ark’ndan daha yiiksek Pi esik degeri kullandik. Calismamizin P yanlis
pozitifligi (%0.02) her ii¢ ¢alismadan daha diisiiktii. Literatiire kiyasla ¢calismamizda
yanls pozitifligimizin olduk¢a diisiik olmasinin sebebi biiyiik drneklemde ve PI

taramasi pozitif hasta sayisinin azligindan kaynaklanmis olabilir.

Uygur ve ark 3175 yenidogan ile Tiirkiye’de yaptigi retrospektif ¢aligmada
KKKH nabiz oksimetrisi duyarlilik %75.9, segicilik %99.7 dir (131). P esik degerini
preduktal 1.2 olarak aldiklar1 zaman preduktal duyarlilik %63.6, segicilik %97.2,
pozitif prediktif deger %19.4’dir. Ayn1 ¢alismada postduktal P esik deger 1.1 olarak
belirlendigi zaman duyarlilik %60.6, segicilik %96.3, pozitif prediktif deger %14.8’dir
(131). Uygur ve ark ayni1 ¢alismada PI esik degeri pre-postduktal 0.7 aldiklar1 zaman
duyarlilik %42.4’e geriledigini, segicilik %97.6’a artig gosterdigini, pozitif prediktif
deger %16.7°e artis goOsterdigini, negatif prediktif deger %99.3’e azaldigini
bildirmislerdir (131). PI esik degeri 1.2°den 0.7 ye diisiirdiiklerinde yanlis pozitif
%2.7’den. %3.6’ya artis gosterdigini bildirmislerdir (131). Uygur ve ark nabiz
oksimetre ve PI kullanilarak yaptig1 taramada nabiz oksimetrisi ile 7 hastaya (aort
koarktasyonu, TAPVD, BAT, pulmoner atrezi ve trunkus arteriyozus) teshis edildigini
bildirmistir (131). Uygur ve ark nabiz oksimetre perfiizyon indeksi kullanilarak
yapilan nabiz oksimetre ile taramasi negatif olan perfiizyon indeksi esik degeri
(preduktal 1.2/ postduktal 1.1) altinda kalan bir hastaya aort hipoplazisi/ aort
koarktasyonu teshis edebilmistir (nabiz oksimetrisi i¢in yanlis negatif) . Hem nabiz
oksimetrisi hem de PI taramalar1 negatif olan iki hastaya pulmoner stenozlu VSD ve
fallot tetralojisi teshisi almistir (hem nabiz oksimetrisi hem de PI i¢in yanlis negatif)
yanlis negatiflik %24.2 dir (131). Uygur ve ark obstriiktif sol kalp hastaliginin erken
Pi 6l¢iimii ile taniya yardimci olabilecegi sonucuna varmislardir (131). Uygur ve ark
Pi esik degerlerini 0.7°den 1.2°ye artirdign zaman hem duyarlilik hem de yanls

pozitiflik oraninda artis bildirmistir. Uygur ve ark ile bizim ¢alismamizin Pi esik
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degeri ayn1 oldugu zaman, duyarlihgimiz Uygur ve ark’na gore diisiik bulundu. PI
degerlerindeki her artis daha fazla sayida vakaya EKO yapilma sayisinda artis
gerektirdigi i¢in, gerekesiz is yiikiinii artiracagini diisiinmekteyiz. Nabiz oksimetrisi
ile bizim ¢alismamizin duyarlilign %85, segicilik %99.9 olarak bulundu. Uygur ve
ark’nin, Siefkes ark’nin nabiz oksimetrisi duyarliligt ¢alismamizdan diisiik

bildirilmistir. Sonuglarimiz literatiir sonuglariyla uyumluydu.

Schenanin ve ark’nin 2014’te yaptig1 42169 hasta ile Italya’da prospektif ¢ok
merkezli 2. ve 3. Basamak hastanelerin bulundugu nabiz oksimetrisi ve Pl ile birlikte
kuallamldig1 bir ¢aligma yiiriitmiistiir. Nabiz oksimetrisi ve P esik degerini 0.9 olarak
aldiklar1 ¢alismalarinda yiiksek esik ile kabul edilebilir bir yanlis pozitif orani

korurken yanlis negatif vakalar1 en aza indirmesi amaglanmisdir (9).

Calismalarinin duyarlilign %42.8, seciciligi % 99.54, pozitif prediktif degeri
%1.54, negatif prediktif degeri % 99.99 olarak bildirmislerdir. Nabiz oksimetsi ve Pi
ile birlikte kullandiklarinda, yanlis pozitif oran1 %0.45 bulmuslardir (PI i¢in %0.27)
(9). Calismalarinin sonucunda taburculuk Oncesi ozellikle 2. Basamak hastanede
KKKH taramasmin nhabiz oksimetsi ve PI birlikte taramasmin faydali oldugunu
bildirmislerdir (9). Schena ve ark’lar1 aort koarktasyonu vakalarinin tiimiiniin nabiz
oksimetrisini normal bulmuslardir. Sadece bir aort koarktasyonu vakasinin PI oldukca
diisiik saptanmis olup 0.3’tlir. Her iki testten gecerek 3 aort koarktasyonu vakasi
atlanarak eve taburcu etmislerdir. Literatiirde nabiz oksimetre taramasinin obstriiktif
sol kalp hastaliklarinda 6zellikle aort koarktasyonu, aort stenozu ve hipolastik sol kalp
saptanmasinda yeterli olmayacagini bildiren caligmalar mevcuttur (133). 3 aort
koarktasyonu vakasinin 2’si taburculuk sonrasi sok tablosu ile basvurmus, diger aort
koarktasyonu vakasi aile hekimince zayif femoral nabiz ile teshis edilmistir. Schena
ve ark PI tarama ydnteminin aort koarktasyonu igin kesin bir teshis yontemi olmadigim
ancak nabiz oksimetrisinin kagiridigini bazi vakalari yakalayabildigi igin birlikte
taramay1 onermislerdir (9). Ciinkii Schena ve ark hem antenatal hem postnatal tanisi
atlanan sol kalp obstriiksiyonu (en sik gézden kagan tani olan aort koarktasyonu)
vakalarinin her iki yontemle taramanin faydali oldugu sonucuna ulasmislardir (9).
Calismamizda Granelli ve ark, Siefkes ve ark, Uygur ve ark ve Schena ve ark’nin
caligmalarinda nabiz oksimetrisi ile en sik atlanan tani olan aort koarktasyonu bizim
calismamizda da aort koarktasyonu olan hasta nabiz oksimetrisinden gegmisti. Ancak

postduktal oldukea diisiik PI (0.3) degeri teshis edildi. Nabiz oksimetri taramasiyla 6
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KKKH teshis edildi. Her iki taramadan ortak kalan hasta KKKH pulmoner atrezi tanisi
ald1. Her iki yontemi birlikte kullanarak toplamda 7 KKKH tespit edildi. Ancak her iki
yontem ile teshis edemedigimiz 3 KKKH oldu (1 aort koarktasyonu, 1 hipoplastik sol
kalp, 1 fallot tetraolojisi). Calismamizda biz de P ve nabiz oksimetrisini birlikte
kullanarak teshis edilen KKKH sayisinda artis sagladik. Ancak atlanan tan1 sikliginda
ilk sirada yer alan aort koarktasyonu vakalarini %50 oranla teshis edebildik. Uygur ve
ark nabiz oksimetre taramasindan gecip Pi’den kalan hastalarda SpO, normal iken
periferik perfiizyondaki erken degisiklikleri Pi’nin yakalayabildigini bildirmisleridir
(131). Ancak Pi’nin de atalayabildigi hastalar olamasindan dolayr Uygun ve ark,
Schena ve ark bu hastalik grubunun tarama sonuglarini iyilestirmeyi hedefleyen
stratejilerin gerekliligini vurgulamistir (131). Yiiksek esik ile kabul edilebilir bir yanlis

pozitif oran1 korurken yanlis negatif vakalarimin en aza indirmesi amaglanmislardir
(9).

Calismamizda KKH taramasi icin esik degeri 0.7 olarak kullaninca PI
duyarliligin1 %13.4, secicilik %99.9, yanlis negatifligi %86.6, yanlis pozitiflik oranm
% 0.02, pozitif prediktif %88, negatif prediktif %99.3 olarak hesapladik. Pi
duyarlihgimiz diger calismalara kiyasla diisiiktii (%13.4). Calismamizda PI’nin
KKKH teshis oran1 nabiz oksimetreye gore diisiik bulundu. Bu farklilik P igin alindan
esik degerlerin farkli olmasi ve KKKH 6zellikle duktus bagimli konjenital kalp
hastaliklar1 nedeniyle olabilir. Duktusun agik oldugu donemde yeterli perfiizyon
saglanmaktadir. Calismamizda duktus bagimli KKH’nin taramasi heniiz duktus
kapanmadan, erken donemde PI yaptigimiz icin taramadan gegmis olabilir. Diger
calismalara kiyasla duyarlililigimizin diisik olmasi bu nedenden kaynaklaniyor

olabilir. Fakat segiciligimiz ise diger ¢alismalar ile benzerdi.

Literatiirdeki ¢alismalarda PI i¢in farkl esik degerler kullanilmaktadir (10, 15,
16, 58, 131). Esik deger arttikga yanlis pozitiflik oran1 artmakta olup esik deger
diisiince yanlis pozitiflik azalmaktadir. Diislik esik degerlerinde ductus bagimh
KKH’nda duyarhilik artarken, yanlis negatif sayisinda artisa neden oldugu icin Pi
Ol¢timii KKH taramasinda genellikle tek basina kullanimi 6nerilmemektedir. Bizim
caligmamizda yalnizca nabiz oksimetrisi duyarliligint %85.5 oldukca yiiksek
hesapladik. Sonuglarimiz literatiirle benzerlik gdstermektedir. SpOz’ye PI’nin
eklenmesinin duyarlilik %94.2°ye ¢ikmaktadir. Toplam KKKH sayist 10 olarak

bulundu 7 tanesi her iki yontem kullanilarak tespit edildi. Ancak her iki yonteminde
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basarisiz oldugu 3 KKKH vardi. Uygur ve ark’lar1 benzer sekilde sadece nabiz
oksimetrisi ile KKKH atlanan vakalar bildirilmektedir ve bu nedenle KKKH

taramasinda nabiz oksimetrisi ile birlikte PI kullanilmasi nerilmektedir (8, 131).

Pi nin KKKH’ndan duktus bagimli KKH’larinin taramasinda etkili oldugu
bildirilmektedir. PI degeri diistikge KKKH duyarlilikta artmasi ile birlikte yanlis
pozitif oranlarinda da artis oldugu bildirilmektedir. Biz de ¢alismamaizda PI igin 0.7
olarak belirledik. Nabiz oksimetrisi ile birlikte kullanilinca teshis oranlarim
yiikseldigini gdézlemledik. Pi icin hem ayn1 irtifada hem de aymi irklara uygun heniiz
kanitlanmis referans degerleri mevcut degildir. KKKH taramasi i¢in esik degeri farkli
alan bir¢ok ¢alisma vardir. Bu ¢alismalarin hepsi hem duyarlilig: yiiksek olmasini hem
de yanlis pozitiflik oranin az olamasi hedeflenip EKO yapilmasinda sikligini azaltmay1
da hedeflemistir. Esik degerimiz 0.9 olarak belirleseydik hipoplastik sol kalp ve
ebstein anomalisi olan iki hasta da taramadan kalarak EKO yapilarak tan1 alabilirdi.

Taburculuk islemleri sirasinda asemptomatik olmalar1 sebebiyle ve mortalite
ile sonuglanma olasilig1 en yiiksek olan konjenital kalp hastaliklari. duktus bagimli
sistemik dolagima sahip hipoplastik sol kalp sendromu, kesintili arkus aorta ve aort
koarktasyonudur (8, 127, 128, 130). Hastenemizde KKH taramasi igin
gdrevlendirilmis nabiz oksimetrisi ve Pl 6l¢iimii i¢in anne yani servisinde gérevli
bebeklede sadece ol¢iimiinii yapan saglik personellerimiz bulunmaktadir. KKH’nda
Siefkes ve ark antenatal veya postnatal teshisin zor oldugunu ve erken teshisin 6nemini
(8), Granelli ve ark ancak erken teshisin mortalite ve morbiditeye katki sagladigi
bildirmistir. Bu c¢alismalara benzer sekilde nabiz oksimetrisinin teshis edebildigi
KKH’nin yani sira nabiz oksimetrisi taramasindan gecen ancak 1 KKKH hastasini da
Pi yardimiyla teshis edebildik. Onceki ¢alismalarda yanlis pozitiflik sayilarinin artist
ile kabul edilebilir is giiciiyle EKO yapim1 sayesinde duyarlilik da artirilmistir (9).
Granelli ve ark KKH taramasinin su an ek bir maliyet getirmeyecegini, KKH sekonder
norolojik morbiditenin dnlenmesinde ve yybii ihtiyacinin azaltmasi sebebiyle, maliyet

etkin olacagim diisiinmektedir (126).

Siefkes ve ark PI'nin en azindan nabiz oksimetrisi ile kacirilan bazi aort
koarktasyonu vakalarini tespit edebildigini, daha fazla degerlendirme gerektirdigini
gostermistir (9). Siefkes ve ark nabiz oksimetre taramasinda perfiizyon indeksini

eklemenin artan bir yanlis pozitif orami pahasma KKH erken teshisi igin
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eklenebilecegini, ancak bunun icin PI esigi hakkinda ek calismalarin 6nemini

vurgulamustir (8).

Schena ve ark esik degeri daha diisiik tutmanin faydasini diistinseler de daha
biiylik 6rneklemde daha fazla degerlendirme yapilmasini 6nermislerdir. Yine de
Pi'nin, tespit edilmesi en zor lezyonlarla ilgili gereksiz EKO’da artis nabiz
oksimetrisine duyarlilik artis sagladigini bildirmektedir (9). Ayrica Schena ve ark
mevcut higbir tarama yonteminin (dogum Oncesi veya dogum sonrasi), biiyiik
popiilasyondaki tiim bebeklerin taburcu edilmeden Once teshis edilmesini garanti
edemedigini kabul etmemizi, ebeveynlere bu risk hakkinda yeterli bilgilendirme

yapilmasi gerektigini onermistir (9).
Sonug olarak;

KKH erken teshisine nabiz oksimetri yontemine perfiizyon indeksi eklenmesi
duyarlilikta artis saglammstir. iki yontemin birlikte kullanilmasi sayesinde teshis
konulabilen her hasta i¢in erken tedavi sansi ile mortaliteyi azaltmaya katki
saglayabilir. Ayrica bu hastalarin daha erken donemde tespit edilerek yenidogan yogun
bakim {initesinde tedavilerine erken baslanmas: ile oksijenizasyon bozulmasina bagli
ortaya cikabilecek sekellerin azaltilmasina da katki saglayacaktir. Boylece hastanin
erken teshisi ve tedavisi sonucunda yasam kalitesinde artig, uzun dénem norolojik
morbidetelerde azalma, maliyet agisindan faydal etkileri olabilir. Hastalar1 daha uzun
stire takip edececek prospektif ¢aligsmalara ihtiyac vardir. Hem perfiizyon indeksi hem
nabiz oksimetri yontemi ile Ol¢lim yontemlerinin, hastaneden taburculuk sonrasi

kontrol muayenesinde tekrar edilmesi taramaya katki saglayabilir.
Calismanin gii¢lii yonleri;

* Ulkemizde yapilmis en biiyiik popiilasyonda ¢alismadir.

* Nabiz oksimetrisi’nin KKH taramasinda duyarliligini, perfiizyon indeksi
eklenmesi ile duyarliligma onemli katkisinin oldugunu gosteren bir
caligmadir.

Tim anne yaninda izlenen yenidoganlara nabiz oksimetrisi ve perfiizyon
indeksi Ol¢iimleri i¢in gorevli saglik personeli ile yapildigi i¢in anne yani
bebek izleminde rutin hemsirelik bakim siiresini etkilenmedi, ayn1 saglik

personellerinin 6l¢iimlerine dayanan ¢aligmadir.
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Calismanin kisithiliklar

* Hasta popiilasyonu genis oldugu i¢in taramadan gecen tiim hastalarin
kontrol muayenesi sonuglarina ulagsmadik.

* Ayrica hasta takip veri tabanlarimiz araciligiyla baska hastaneye
basvurularinda kisith bilgi edinebildik.

* Aym hastalarda farkli PI esik degerleri icin konjenital kalp hastaliklari

dagilim1 sonuglar1 karsilastirilabilir.
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6. SONUC

Calismaya 34-42 hf arasinda, 16396’s1 (%50.6) kiz, 16026°s1 (%49.4)
erkek 32422 hasta katilmistir. Hastalarin erkek/kiz orani 1.02
seklindeydi.

Hastalarin dogum haftalar1 38,79+1,39 hf olarak bulundu.

Nabiz oksimetrisinin duyarliligi %85, perfiizyon indeksinin duyarlilig
%13, her iki yontemin birlikte kullanimi ile duyarhilik %94,2’ye
artmaktadir.

Nabiz oksimetrisinin yanlis negatifligi %14, perfiizyon indeksinin yanlis
negatifligi %13, her iki yontemin birlikte kullanimi ile yanlis negatiflik
%S5’ e gerilemektedir.

Nabiz oksimetrisinin yanlis pozitifligi %0.1, perfiizyon indeksinin yanlis
pozitifligi %0.02 olup oldukga diisiiktiir ve her iki yontemin birlikte
kullanimut ile yanlis pozitifligi %0.2’ye ¢ikmaktadir.

269 kritik olmayan kardiyak anomali tespit edildi. 81 ASD. 15 VSD. 1
AVSD. 1 MVP, 1 MY, 2 bikiispit aorta, 9 septal hipertrofi, 4 PS tespit
edilmigtir. 155 vakada ise EKO’da PFO, PDA, aberran band gibi minor
kardiyak anomali tanilart almigtir.

7 KKKH tanist konuldu, 1 KKKH (pulmoner atrezi) her iki yontem ile
tan1 aldi. 1IKKKH (aort koarktasyonu) sadece PI ile 6 KKKH (1 aort
koarktasyonu, 1 ebstein anomalisi, 1 hipoplastik sol kalp, 1 trunkus
arteriozus, 1 fallot tetrolojisi, 1 trikiispit atrezi) nabiz oksimetrisi ile tani
aldi.

Her iki yontemin taramada atladigt KKKH olan vakalar; 1 hipoplastik
sol kalp, 1 fallot tetrolojisi, 1 aort koarktasyonudur.

Calisma sirasinda tani1 alan aort koarktasyonu olan 2 hasta da nabiz
oksimetrisi tarama yonteminden ge¢mistir. Sadece 1 hasta PI’den kalmus,

diger hasta PI’den de gegerek taburculuk sonras1 YYBU kabul edilmistir
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Diger ise belirtiniz:Retrospektif Calisma (Dr. Merve Sezen TOSUN’un tezi)
ARASTIRMAYA KATILAN TEK MERKEZ MEEEIEZLI ULUSAL ULUSLARARASI
MERKEZLER
Etik Kurul Baskanimin
Unvan/AdySoyadi:Prof. Dr. Fu

Imza:

at Emre CANPOLAT
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KLINIK ARASTIRMALAR ETIiK KURULU KARAR FORMU

ARASTIRMANIN ACIK ADI

S Ghart e oy
A Y B da K

ital Kalp Hastahiginin Nabiz Oksimetri Yontemi

ile Taranmasina Perflizyon Indeksinin Eklenmesinin Etkisinin Aragtirilmas

VARSA ARASTIRMANIN PROTOKOL KODU

Belge Adi

Tarihi

Versiyon
Numarasi

Dili

ARASTIRMA PROTOKOLU

Tiirkge [:]

ingilizce [ |

BILGILENDIRILMIS GONOLLU
OLUR FORMU

Tiirkge

ingilizce [

Diger [:]

Diger I

N BELGELER

OLGU RAPOR FORMU

Tiirkge [

ingilizce [ ]

Diger[ |

DEGERLENDIRILE

ARASTIRMA BROSURU

Tiirkge D

ingilizee [ |

Belge Ad1

Aciklama

Diger ]

SIGORTA

ARASTIRMA BUTCESI

BiYOLOJIK MATERYEL
TRANSFER FORMU

ILAN

YILLIK BILDIRIM

SONUC RAPORU

GUVENLILIK BILDIRIMLERI

DEGERLENDIRILEN DiIGER
BELGELER

DIGER:

u .

Karar No:E2-22-1198

Tarih: 05/01/2022

Yukarida bilgileri verilen basvuru dosyasi ile ilgili belgeler arastirmanm/galismanin gerekge, amag, yaklagim ve yontemleri
dikkate alinarak incelenmis ve uygun bulunmus olup arastirmanin/caligmanin bagvuru dosyasinda belirtilen merkezlerde
gergeklestirilmesinde etik ve bilimsel sakinca bulunmadigima toplantiya katilan etik kurul tiye tam sayisinin salt gogunlugu

flag ve Biyolojik Uriinlerin Klinik Aragtirmalar1 Hakkinda Yonetmelik kapsaminda yer alan arastirmalar/galismalar igin

Tiirkiye Ilag ve Tibbi Cihaz Kurumu’ndan izin alinmasi gerekmektedir.

I
=
§S
= ile karar verilmistir.
=
Etik Kurul Bagkannin

Unvan/Ady/Soyadi:Prof. Dr. Fuat Emre CANPOLAT

Imza:
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KLINiK ARASTIRMALAR ETiK KURULU KARAR FORMU

ARASTIRMANIN AGIK ADI

A

da K

ital Kalp Hastalig

Nabiz Oksi

i Yontemi

ile T:

tik Yenidoganl
Perfiizyon |

N ge

y

Ekl

in Etkisinin Aragtirilmas)

VARSA ARASTIRMANIN PROTOKOL KODU

KLINIK ARASTIRMALAR ETiK KURULU

ETiK KURULUN CALISMA ESASI

Ilag ve Biyolojik Uriinlerin Klinik Aragtirmalari Hakkinda Yonetmelik, Tyi Klinik Uygulamalar Kilavuzu

BASKANIN UNVANI/ADI/SOYADI:

Prof. Dr. Fuat Emre CANPOLAT

Unvan/Adv/Soyad: Uzmanhk Alam Kurumu Cinsiyet A"’i:;;:: e.{le Katilim * imza
Cocuk Saghg ve P
Prof. Dr. Fuat Emre Ankara Schir
CANPOLAT ey Hastanesi el [x[J|el]|n @ e[Al|u[]
Neonatoloji
Hacettepe
Prof. Dr. ilkan TATAR Anatomi Universitesi Tip E K D E D H g E-g H El
Fakaltesi »
Kadin Hastaliklart | Ankara $ehir
Prof. Dr. Dilek SAIIIN | ve Dogum Hastanesi e[ ] [xX|e] @ &t q
/Perinatoloji
Prof . Dr. Mehmet Ali Ankara Sehir [__LI
Nahit SENDUR Tibbi Onkoloji Hastanesi (YBU) elX k[ ]|e[]|u @~ ElHHn

Prof. Dr. Bilgen BASGUT

Farmakoloji

Bagkent Universitesi
Eczacilik Fakiiltesi

el ]

k[X]

e[ ]

Ankara Sehir

Prof. Dr. Ozlem Yilmaz | o uiorin ve Hastanei e[ ] [«xX|el] |ud A ul]
TASDELEN 2
Rehabilitasyon
Cocuk Saghig ve "
: Ankara Sehir
Dog. Dr. Hayriye Gozde | [agtaliklan m | ul]
g ; E kX| E up( | ed]| 1
KANMAZ KUTMAN Neonatolaji Hastanesi D @ D
Dog. Dr. Giilhan B Ankara Sehir
KURTOGLU GELIK Al Hastanesi (YBU) e[ ] |xX|e[] H[X. hlzL H |j
. Tibbi Ankara Egitim ve m
Diog. D Bl NG Mikrobiyoloji Arastirma Hastanesi | © O [xX| e [n[ AP\ | D/
=
,. Ankara $ehir
Dog. Dr. Ayga Tuba 3 A 5 l-@ A
DUMANLI OZCAN ansfeu ve Hastanesi E [:I K & E [:I | E @\ H D
canimasyon //
Ankara Sehir
Dog.Dr. Dilek OZTAS | Halk Saglig: Hastanesi (vB0) | EL] | kX[ e[] @W ﬁg% ]
P i |
Dog. Dr. Muh G oloji Ankara §ehir X !
Kadri COLAKOGLU Cecrahisi Hastanesi e (x| el ] | ul e ul]
Sag. Mens. Olm. Uye.
M.chmet Hilmi iitisat Maliye Emekli el | x[le[]|uJell|n g
SECILMIS 2
Av. Mesut N7 :
s, Hukuk Serbest Avukat el | x[J[el] | uN] e[f)| n[]
Ankara Sehir
Mihendis Biyomedikal Hastanesi/ CCN ;
Merve OZYUKSEL Mahendis Teknik el (xIX|el] il _

*:Toplantida Bulunma

Etik Kurul Bagkaninin
Unvani/Ady/Soyadi:Prof. Dr. Fuat Emre CANPOLAT

imza: .
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