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1. KISALTMALAR

2,3 DPG : 2,3 difosfogliserat

AD : Aort darhgi

AK : Aort Koarktasyonu

AO : Aorta

ARA : Akut romatizmal ates

ASD : Atriyal septal defekt

AV : Atriyoventrikuler

BAT : Buyuk arter transpozisyonu
CCSV : Cift ¢cikisli sag ventrikul

DA : Duktus arteriyozus

DAB : Diyabetik anne bebegi

DKH : Dogumsal kalp hastaligi

DKMP : Dilate kardiyomiyopati

DS : Down sendromu

FT : Fallot tetralojisi

HKMP : Hipertrofik kardiyomiyopati
KMP : Kardiyomiyopati

MVP : Mitral kapak prolapsusu
NKVS: Normal kardiyovaskiler sistem
PDA : Patent duktus arteriyozus

PD: Pulmoner darlik

PFO : Patent foramen ovale

TA : Turunkus arteriyozus

TAPVDA : Total anormal pulmoner ven6z donus anomalisi
VSD : Ventrikuler septal defekt
BDKHB : Basit dogumsal kalp hastaliklari birlikteligi
BDKHB : PD+AD+AK+MVP+PDA
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3. GIRIS VE AMAG

GuUnumuzde ozellikle tip alaninda gelismis Ulkelerde, koruyucu hekimlik
hizmetlerinin gelismesinin yaninda enfeksiyon ve beslenme bozuklugunun neden
oldugu pek cok hastalik buyuk oranda azalmistir. Buna bagli olarak mortalite ve
morbidite istatistiklerinde degisiklikler olmus, bebek dlumleri onemli dlgide azalmalar
gOstermigtir. Bunlarin sonucunda yenidogan déneminde 6lim nedenleri arasinda ilk
sirayl dogumsal malformasyonlar almistir. En sik goérulen 6liumcil dogumsal
malformasyon kardiyovaskuler sistem malformasyonlaridir. Bebek &limlerinin
yaklasik %10’'unun ve dogumsal malformasyonlar nedeniyle olusan olumlerin
yaklasik yarisinin nedeni kardiyovaskuler sistem malformasyonlaridir.

Akraba evliliklerinde dogumsal anomali riski 2 kat artmakta, dusik, 6l0 dogum,
prematurite ve bebek olumlerine siklikla rastlanmaktadir. Akraba evlilikleri sonucu
otozomal resesif kalitilan bir cok metabolik hastalik, hafiften siddetliye degisebilen
mental retardasyon tiplerinin sikligi artmaktadir.

Dogumsal kalp hastaliklarinin gergek insidansini sdylemek gugtlir ve tani
koymak bir ¢ok olguda oldukg¢a zordur. Pek ¢ok olguda ek bir takim dogumsal
malformasyonlar tarif edilmistir. Dogumsal kalp hastaliklari ve bu ekstrakardiyak
malformasyonlar arasindaki iliskinin erken tani koymadaki 6nemine dair arastirmalar
da mevcuttur.

Yuksek bebek olum hizlar nedeniyle dogumsal kalp hastaliklari onemli bir
toplum saghgr problemidir. Hastalarin tedavisi buyuk bir ekonomik yuk teskil
etmektedir. Konu duygusal agidan da ele alindiginda tip, bir¢gok disiplini ile ailede
dogumsal kalp hastalikli gocugun olusumunu engelleme ve/veya erken tanisini
koymaya ¢aba gosterme sorumlulugundadir.

Gelismekte olan Ulkeler arasinda sayilan Ulkemizde bebek 6lim hizlari halen
istenilen dlzeylerde degildir. Olim nedenlerinin baginda halen enfeksiyon ve
beslenme bozukluguna bagli gelisen hastaliklar yer alirken dogumsal
malformasyonlar daha sonraki siradadir. Ancak, Konya ve civar iller agisindan énemili
bir referans merkezi olan Selguk Universitesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari
Polikliniklerine basvurularda dogumsal kalp hastaliklari 6nemli yer tutmaktadir.
Konunun énemi géz dniine alinarak calismamizda Selguk Universitesi Meram Tip
Fakultesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine 1 yil siresince ilk kez muracaat eden

hastalarda dogumsal kalp hastaligi sikhgi, bunlarda ki akrabalik duzeyi, eslik eden



ekstrakardiyak anomaliler ve birbirleriyle iligkileri incelendi. Bunu yaparken

poliklinigimize ait demografik verilerin de ¢ikarilmasi amaglandi.



4. GENEL BILGILER

Dogumsal kalp hastaliklari (DKH), dogumda var olan yapisal yada fonksiyonel
kalp hastaliklari olarak tanimlanirlar. Tanisi dogumdan sonra konulsa bile dogumda
var oldugu dusunulen kalp hastaliklari bu tanimlamaya girerler. DKH’1 en sik gorulen
major anomalilerden olmakla birlikte, nedenleri hakkinda en az bilgi sahibi oldugumuz
hastalik grubudur. Gergek sikhgini sdyleyebilmek icin bu hastalia sahip olan
olgularin timune tani konulmasi gerekmektedir. Ancak bazi nedenlerden dolayi
mumkun degildir. Bu nedenlerin basinda, hastaliklarin dogru tanisini koymak igin
gerekli tibbi donanim ve deneyimli ¢ocuk kardiyologu sikliginin henlz bir¢gok ulkede
yeterli dizeyde olmamasi gelir. Bunlar yeterli olsa bile Fallot tetralojisi (FT) ve
ventrikuler septal defekt (VSD) gibi hemen klinik bulgu veren ve taninan kardiyak
patolojilerin yaninda minimal pulmoner darlik, kiguk VSD ve atriyal septal defekt
(ASD) gibi lezyonlar ¢cogu zaman bulgu vermedikleri gibi rutin fizik muayenede de
gbzden kacgarlar. Ayrica dogumdan hemen sonra olugan yenidogan oOlumlerinin bir
kismindan da DKH sorumlu olabilirler. Bunlarin isiginda prevalans, calismalara
alinan vakalarin yaslarina, takip surelerine, DKH’nin tipine veya g¢alismanin klinik
veya otopsi vakalariyla yapilmasina bagh olarak degisiklikler gosterir. Eger
calismalara 6lu dogumlar ve dusukler de eklenirse prevalans yaklasik on kat artar.
Dogumsal kalp hastaligi insidansi tum canli dogumlarda orta ve agir defektler igin
6/1000, tim defektler dahil edildiginde 75/1000 olarak bilinir (1). insidans &li
dogumlarda %3-4, abortuslarda %10-25, prematurelerde %2 (patent duktus
arteriyozus hari¢) civarinda olup yuUksektir. Bu insidansin geneli mitral valv
prolapsusu, preterm bebeklerin PDA’s1 (patent duktus arteriyozus) ve bikuspit aortik
kapag (eriskinlerin %1-2’sinde bulunur ) kapsamamaktadir (2).

DKH’nin nedenleri henuz iyi bilinmemektedir. Genetik ve ¢evresel faktorlerin de
etkili oldugu multifaktoryel kalitimin (%90) rol oynadid1 disunulmektedir. Klasik olarak
DKH'In %8’inin nedeni kromozomal hastaliklar olarak bilinir. Trizomi 21,13,18 ve
Turner sendromu en bilinen 6rneklerdir. Bunlarin yaninda tek gen defektlerinin 6nemi
her gegen gin daha da artarak anlasiimaktadir. Vakalarin %2-3’'Unden cevresel
faktorler : rubella gibi viral enfeksiyonlar, bazi hormonlar ve antiepileptik ilaglar,
iyonize radyasyon gibi diger teratojenler ile annede diyabet, fenilketontri, annenin

alkol sigara kullanimi gibi anneye ait durumlar sorumludur. Birgok kugsakta DKH'’1 olan



aileler vardir. Bu durumda Mendelyen faktorler ve teratojenite dncelikle irdelenmelidir
(3).

Dogumsal kalp lezyonlarinin blyulyen listesi spesifik kromozomal anomalilerle
iligkili, hatta birkagi spesifik gen defektleri ile baglantili bulunmustur. DKH’inin iyi
karakterize bir genetik nedeni, DiGeorge sendromunda spesifik kardiyak anomaliler,
konotrunkal defektler (FT, turunkus arteriyozus, ¢ift ¢cikisl sag ventrikil, subarteriyel
VSD) ve brankiyal ark defektleri (aort koarktasyonu, kesintili arkus aorta, sag aortik
ark) dir. Spesifik kromozomal anomalilerle iligkili diger yapisal kalp lezyonlari kalp
bloguyla iligkili familyal ASD (kromozom 5qg35 Uzerinde transkripsiyon faktoru
NKX2.5), Alagille sendromu (kromozom 20p12 Uzerinde Jagged 1) ve Williams
sendromunu (kromozom 7q11 Uzerinde elastin) kapsar (2).

Genetik gecisin  oldukca onemli oldugu DKH’larinda akraba evliligi
epidemiyolojiyi etkileyen ¢ok onemli bir faktordur. Akraba evliligi esler arasinda kan
badi bulunmasi durumudur. Bir baska deyisle ayni atadan gelen esler arasinda
yapilan evliliktir. Kan bagi olan akrabalarin toplumun genelinde goérilen ortak gen
yuzdesinin disinda akraba olduklari igin ayrica daha fazla ortak genleri vardir.
Akraba evliligi dinya toplumunun %20’si tarafindan tercih edilmektedir. Ulkemizde
akraba evliligi sikh@i bolgelere gore degismekle birlikte genel olarak %20-25 arasinda
oldugu bildirilmektedir. Bu siklik yasadigimiz cografyadaki Ortadodu Ulkeleri,
Afrika’nin kuzeyi, Hindistan, Pakistan, iran, Irak, Suriye gibi Ulkelerdeki sikhga
yakindir. Akraba evliligi, genel populasyonda var olan %Z2-5’lik anomalili bebek
dogurma riskini yaklagik olarak 2 kat arttirir (4). Butin bunlar bize DKH’nin ve akraba

evliliginin ne kadar dnemli oldugunu gdsterir.

4.1. NORMAL KALP EMBRIiYOLOJiSi

4.1.1.Erken Kardiyak Morfogenezis
Kalp, normal gelisim sirasinda olusan ve islev gdsteren bir organdir. insan

embriyosunun damar sistemi 3. haftanin ortasinda belirir. ik saptanabilen éncii kalp
hicreleri embriyonun santral ekseninin her iki tarafinda yerlesik anjiyogenetik hiicre
kimeleridir (5).

Bu hlcre gruplari gebeligin 18. gununde bir ¢ift kardiyak tipu ve 22. ginunde de
kardiyak tupler birleserek primitif kalp tipintu meydana getirirler (5).

Primitif kalp tlpu icerisindeki kraniyal bolgeler ventrikilleri , kaudal bdlgelerde

atriyumlari olustururlar. Bu arada epikardiyal hucreler ve noral krestten kdken alan



premiyokardiyal hucreler, kalp tupunin oldugu bdlgeye dogru goglerine devam
ederler. Embriyonik kalp, 20-22. gunlerde gelismis kalpteki gibi kasilmaya baslar.
Primitif kalp tiplinde bulunan sinis venosus ve atriyum, primitif ventrikil, bulbus
kordis, trunkus arteriyozus matur kalpte sirasiyla sag ve sol atriyum, sol ventrikul, sag
ventrikll, aorta ve pulmoner artere denk gelmektedir. Doérdlincu ile yedinci haftalar

arasinda kalp 4 bosluklu yapisina ulasir (5).

4.1.2. Kardiyak Looping ( Kardiyak kivriima)
Ortalama 22-24. glnlerde kardiyak tip bilinmeyen biyomekanik etkiler nedeniyle

ventrale ve saga dogru hareket etmeye baslar (5). (sekil 1). Kivriima gelecekte sol
ventriktl devamliligini sints venosus (ileride sag ve sol atriyum) yardimi ile saglarken
sag ventrikil saga dogru yer degistirir ve daha sonra aorta ve pulmoner arterin
gelistigi turunkus atreriyozus (TA) ile devam eder. Bu gelisim evreleri ¢ift ¢ikish sag
ventrikul, cift girigli sol ventrikul, ¢ift ¢ikisli sol ventrikil ve cift girigli sag ventrikul
olusumunu agiklayabilmektedir. Kardiyak kivrilma embriyoda sag-sol asimetrisinin
goruldugu ilk bulgudur ve bu dénemdeki defektler ciddi kardiyak malformasyonlara

neden olmaktadir (6).

Sekil 1: Kardiyak gelisim

4.1.3. Kardiyak Septasyon (Kardiyak Bollinme)
Kardiyak kivrilma tamamlandiginda kalbin dis gorunumu tek bir tip halinde ve

matlir kalbe benzer sekildedir. Ortak atriyum primitif ventrikile (sol ventrikul)



atriyoventrikuler kanal yolu ile ; primitif ventrikil ise bulbus kordise (sag ventrikul)
bulboventrikiler foramen yoluyla baglanir. Bulbus kordisin distal par¢casi TA’a ¢ikim
segmenti (konus) sayesinde baglanir. Kardiyak septasyon 26. giinde endokardiyal
yastik, atriyoventrikuler ve konotrunkal bileskeler tarafindan olusturulur (5). Kardiyak
jel tomurcuklanmasi ile olugan yastikgiklar ayni zamanda primitif kalp kapaklarinin
fonksiyonlari Uzerine de etkilidir. Atriyoventriktler (AV) kanalin tam septasyonu
endokardiyal yastigin fizyonu ile meydana gelir. AV kapak dokusunun cogu
ventrikuler miyokardiyumdan olusur.

Bu olusum asimetrik oldugundan trikUspit anulusu mitral kapak anulusuna gore
daha apikal yerlesimlidir. Bu iki kapagin fiziksel olarak bolinmesi AV septumu
olusturur. Septasyonun hi¢ olusmamasi AV kapak defektlerinin olusmasina neden
olur. Septasyonun kismen olmasi ise kapaklardan birinin  ventrikiler
miyokardiyumdan tam ayrilamamasina ve olasi Ebstein anomalisinin gorilmesine
neden olur (6).

Atriyum bolinmesi 30. gunde septum primumun endokardiyal yastida dogru
buyumesi ile olur. Kalan delige ostium primum denir. Endokardiyal yastiklar daha
sonra birlesirler ve septum primumu olustururlar. Bu da AV kanalin sag ve sol
segmente ayrilmasini saglar. Septum primumun arka bdlgesi agilarak ostium
sekundum olusur. Bdylece fetal vendéz donus 6nce sag atriyuma oradan da sol
atriyuma gecger. Septum primum Uzerine flap gevrilir ve foramen ovale olusur. Bunun
sonucu olarak vena kava inferior akiminin foramen ovale yoluyla sol ventrikile dogru
yonlendirilmesi saglanmis olur (6).

Ventrikll bolinmesi yaklasik 25. ginde endokardiyumun primitif ventrikal ve
bulbus kordise dogru tomucuklanmasi ile olusur. VSD, gelismekte olan
interventrikller septumun herhangi bir bolgesinde olusabilir (5, 6).

Konotrunkal septum c¢ikis bdlgesi AV yastiklarinkine benzer sekilde kardiyak
jelden olugsmustur. Kardiyak jel fizyona ugrayarak spiral septum olusur. Bu sayede
ileride pulmoner arter 6n taraftan sag ventrikile, aorta ise sol ve arkadan sol
ventrikile baglanir. Bu gelisim sirasindaki bozukluklardan dolayr konotrunkal ve
aortik ark anomalileri (TA, FT, pulmoner atrezi, ¢ift ¢cikish sag ventrikll ve kesintili

arkus aorta) olusur (6).



4.1.4. Arkus Aorta Geligimi
Aortik ark, bas ve boyun damarlari, proksimal pulmoner arterler ve DA; aortik

kese, arteriyal arklar ve dorsal aortadan gelisirler. Kalp tipu olustugunda distal ¢ikis
bdlgesi sag ve sol birinci aortik ark olarak ikiye bdlinur ve ¢ift dorsal aorta ile birlegir.
Dorsal aorta daha sonra inen aortayi olusturmak igin fizyona ugrar. Proksimal aorta
aortik kapaktan sol karotid artere kadar aortik keseden olusur. Birinci ve ikinci arklar
22. giinde blylk 6lgtide geriler. Uglincli ark innominate arter, ana ve internal karotid
arterlerin olusumunda vyer alir. Dérdincli sag aortik ark innominate ve sag
subklaviyen arteri olugstururken sol dorduncu aortik ark sol karotid arter ve DA
arasindaki aortik arkin olugsmasini saglar. Besinci ark, tamamlanmis dolagimda temel
yapilar i¢cinde bulunmaz. Altinci sag aortik ark daha ¢ok distal pulmoner artere
baglanarak proksimal sag pulmoner arteri olusturur. Altinci sol aortik ark, DA'u
olusturur. Aortik arkin olusumu sirasinda sag aortik ark, ¢ift ¢cikisl sag ventrikul ve

vaskuler halka gibi anomaliler meydana gelebilir (5, 6).

4.2. FETAL VE POSTNATAL DOLASIM FizYOLOJiSi

Akcigerler, fetal yasam sulresince islev yapmadiklarindan ve karaciger sadece
kismen iglevsel oldugundan fetus kalbinin akcigerlere ve karacigere fazla kan
pompalamasina gerek yoktur. Toplam fetal kardiyak debi (sag ve sol ventrikul birlikte)
yaklagik 450ml/kg/dk dir. Bunun yaklasik %65’i inen aorta ile plasentaya doner;
kalan %35’ ise fetal organ ve dokulara dagilir (6). Bu sekilde fetal dolagim 6zel bir
anatomik sistemle erigkinden oldukca farkli bigimde caligir. Plasentadan umbilikal
venle donen kanin bir bolimU hepatik venlere ve karacigerin portal sistemine
yonelirken, yaridan fazlasi duktus venosus yoluyla vena kava inferiora acilarak
vicudun alt tarafindan gelen vendz dolasimla birlesir (7). Sag atriyuma giren kanin
yaklasik %40’ sag atriyumun arka duvarina yaklasarak krista dividesin yonlendirmesi
ile foramen ovaleden dogrudan sol atriyuma geger. Bu nedenle plasentadan gelen iyi
oksijenlenmis kan kalbin sag tarafina degil, sol tarafina gecerek sol ventrikilden
Ozellikle bas ve Uust ekstremitelerin damarlarina pompalanir. Vena kava inferior
kaninin %60’lik diger kismi ise sag atriyumda, vena kava superior ve koroner sinus
kani ile birleserek trikUspit kapaktan sag ventrikule girer. Sag ventrikilden pulmoner
arterlere kan pompalanir. Alveollerin sivi ile dolu olmasi ve pulmoner arteriollerdeki

kasilma nedeniyle bu kanin ancak %10’u akcigeri kanlandirir. Geriye kalan %90 ise



DA yoluyla inen aortaya ve iki umblikal arterle plasentaya gonderilerek oksijenlenme

saglanir (8,9). Fetal dolasim sekil 2 de gosterildi.
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Sekil 2: Fetal dolasim

Fetal yasamda oksijenlenme organi plasentadir. Fetal kan dolagimi
erigskindekinin aksine paralel olup, plasentanin her iki ventrikilden kan almasini ve
immatur akcigerlerin kanlanmasini engelleyen ekstrakardiyak ve intrakardiyak santlar
icermektedir. Yasamla bagdasmayan kalp anomalilerinde dahi fetisin miyada kadar
yasamasli ancak bu santlarla mamkuindur (8).

Dogum sonrasi donemde yasamla bagdagsmayan total anormal pulmoner ven6z

donlusde, fetal ddonemde pulmoner anormal dolagim buyuk oranda devre disi kaldigi



icin fetlsun gelisimi etkilenmemektedir. TrikUspit atrezisi veya darhgi, pulmoner atrezi
veya darligi ile seyreden kalp hastaliklarinda ise sag atriyum debisi foramen
ovaleden sol kalbe yonelerek fetlisin etkilenmemesini saglar. Mitral kapak atrezisi
veya darligi, aort kapak atrezisi veya darligi ve hipoplastik sol kalp sendromunda ise
dolagim sisteminin yukunu sag ventrikul Ustlenir ve beynin ve miyokardin beslenmesi
DA’dan retrograd yolla olur. Blyuk arterlerin transpozisyonunda ise durum biraz
farkhdir. Sol kalbe ydnlendirilmis oksijenden nispeten zengin kan pulmoner arter ve
DA yoluyla inen aortaya giderken, miyokard ve beyne daha dusuk icerikli kan
gitmektedir. Ancak igerisinde bir miktar umblikal venden gelen kan bulunmasi
nedeniyle fetls gelisimi ¢cok fazla etkilenmez.

Dogumu izleyen ilk degisiklik, plasentada kan akiminin kesilmesidir. Bu da
dogumla sistemik dolagimda direncin iki katina ¢ikmasina, aorta, sol ventrikul ve sol
atriyum basincinin artmasina neden olur. ikinci olarak, akcigerlerin genislemesi
sonucu pulmoner vaskuler direng ¢ok azalir. Pulmoner vaskuller direncin ylksek
dlzeyden, duslk erigkin dizeyine inmesi ilk 2-3 gun iginde olur (1, 8 ). Soluk alimi ile
hipoksi ortadan kalkar ve vazodilatasyon gelisir. Bu da pulmoner arter basincini, sag
ventrikil ve sag atriyum basincini azaltir. Sol atriyumdaki basing artigi, sag
atriyumdaki basin¢ azalmasi ile kan fetal hayattakinin zit yonunde sol atriyumdan
sag atriyuma akar. Bunun sonucu olarak foramen ovalenin Uzerine flap tarzindaki
kapakcik kapanir ve buradan gecis engellenmis olur.

Normal bir bebekte dogumdan sonraki birka¢ saat ile birka¢ gun arasinda
degisen bir surede DA acik kalir. Genelde 10-15. saatte fizyolojik kapanma, 1-8.
gunlerde fonksiyonel kapanma, 1-3 ay icinde anatomik kapanma gercgeklesir. Bu
kapanmanin mekanizmalari tam bilinmese de dogumdan sonra oksijen basincinin
yukselmesi 6nemli prostoglandin yapim organlarindan biri olan plasentanin dogum ile

ayrilmasi ve vazodilatator etkinin azalmasinin sebep oldugu dusunulmektedir (9).



4.3. DOGUMSAL KALP HASTALIKLARININ
SINIFLANDIRILMASI ve PATOFIZYOLOJISI

Dogumsal kalp hastaliklarinda gértlen fizyolojik degisiklikler, bu hastaliklarin
fetal ve neonatal kardiyovaskuler fonksiyonlara, pulmoner ve sistemik vaskuler yatak
ve dolagim dinamigine etkileri ve degigsik adaptasyon mekanizmalari yoninden
incelenmis ve DKH’I bugline kadar anatomik dzellikler, radyolojik bulgular veya klinik
bulgular esas alinarak degisik sekillerde siniflandirilmistir. Ancak bu siniflandirmalar
hastaliklarin temel veya degisen fizyolojik 6zelliklerini tam olarak agiklamada yetersiz
kalmistir. Ornegin pulmoner vaskiler direng artisi, soldan saga santh bir lezyonda
santin yonunu, klinik ve patofizyolojik bulgulari degistirirken; herhangi bir kompleks
kardiyak malformasyonda birgok fizyolojik degisiklik birlikte olabilir. Bu durumlari daha
anlagilabilir hale getirmek igin fizyolojik degigiklikler dikkate alinarak bir siniflama
yapilmasi daha uygun olabilir (10).

Tablo 1: Dogumsal kalp hastahiklarinin, temel fizyolojik degisiklikler yoniinden siniflandirilmasi

Soldan saga santh lezyonlar:

Ventrikil veya blylk damarlar diizeyinde, yiiksek akiml santlar (VSD,PDA,A-P Pencere)

Pulmoner vaskiler direncin disik oldugu, kiiglk ve orta buyuklUikte defektler

Atriyal dizeyde soldan saga santl lezyonlar

Yiksek pulmoner vaskuler direng, pulmoner darlik veya aort yetersizligi ile birlikte olan

soldan saga santli lezyonlar

5. Sol ventrikil sag atriyum arasindaki santlar (Ger-bode defekti ve primum atriyal septum

defekti ile birlikte mitral yetersizlik)

Primer fonksiyonel bozuklugun hipoksemi oldugu durumlar:

Pulmoner akimda obstriksiyon ile birlikte sagdan sola sant

Buyuk arterlerin transpozisyonu

Karigsim lezyonlari; Tek ventrikdl fizyolojisi (tek ventrikdl, tek atriyum,turunkus arteriyozus),

Total anormal pulmoner vendz donus, Hipoplastik sag kalp sendromlari

c) Sistemik perfiizyonun azaldigi durumlar (hipoplastik sol kalp sendromu ve sol
ventrikil ¢ikis yolu obstriiksiyonlari)

d) Sag ve sol kalbin obstriktif lezyonlari

1. Ventrikullerin ¢ikis yolu darliklari : aort darligi, aort koarktasyonu, pulmoner darlik

2. Ventrikllerin giris darliklari

Sol ventrikil: Kor triatriatum, pulmoner vendz obstriiksiyon, mitral darlk

Sag ventrikul: TrikUspit darhgi

Regiirjitan lezyonlar

Atriyoventrikiler kapak yetersizlikleri

Semilunar kapak yetersizlikleri

Cerrahi tedavi yapilan kompleks lezyonlardaki fizyolojik degisiklikler
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4.3.1. SOLDAN SAGA SANTLI LEZYONLAR
Soldan saga santh hastalarda pulmoner dolasima giden kan akimi, sistemik

dolasima geden kan akimindan fazladir. Pulmoner ve sistemik dolasima giden
akimlarin farki, yeniden akcigerlere gonderilen oksijen saturasyonu yuksek kandir ve
soldan saga santin miktarini gosterir. Pulmoner dolasima verilen dusuk oksijenli kan
ise efektif pulmoner akimdir. Soldan saga sant miktari, total pulmoner akim ile efektif

pulmoner akim arasindaki farka esittir.

Ventrikiil ve Biliyuk Damarlar Duizeyinde Yuksek Akimli Soldan Saga
Santlar

Ventrikil ve buylk arter duzeyindeki defektlerin olusturdugu fizyolojik
degisiklikler, santin buyukligune ve dogum sonrasi dénemdeki pulmoner ve sistemik
vaskuler diren¢ degisikligine baghdir. Fetusda pulmoner vaskuler direncin yuksek,
plasental dolagim direncinin duguk olmasi ve DA, foramen ovale gibi akim yollarinin
bulunmasi nedeniyle intrauterin donemde ventrikil veya buylik damar duzeyindeki
santlarin 6nemli bir fizyolojik etkisi yoktur. Dogumdan sonra sistemik vaskuler
direncin yukselmesi ile birlikte pulmoner vaskuler direncin dugme hizi, soldan saga
sant miktarini belirleyen en onemli faktordir. Pulmoner vaskuiler direncin erigkin
dizeyine inmesi, normal olarak dogumdan sonraki ilk hafta suresince olur. Genis
soldan saga santh lezyonlarda ise pulmoner direncin azalmasi 1-3 ay kadar
gecikebilir. Bu hastalarda pulmoner vaskuler direncin dismesiye birlikte, pulmoner
akim ve basincin artmasi, esas hemodinamik degisikligi olusturur. Belirgin volum
yuklenmesi nedeniyle sol atriyum basinci ve pulmoner ven6z basinglar artar, sol ve
sag ventrikul dilatasyonu gorulur. Pulmoner akim artmasi sonunda pulmoner édeme,
ventrikil dilatasyonu ise ventrikll kitle artisina yol agar. Sol atriyum, sol ventrikil ve
pulmoner dolagimdaki distansiyonun bir bagka etkisi ise hava yollarina basi ile
atelektazi ve obstruktif amfizeme yol agmasidir (11). Sol atriyum basincinin artmasi,
foramen ovale yolu ile atriyal dizeyde soldan saga santa yol agarak sistemik
dolasimin daha da azalmasina neden olabilir. Soldan saga sant miktarini belirleyen
bir diger faktér kan viskozitesidir (12). Hayatin ilk UG¢ ayindaki hemoglobin
miktarindaki diusme, pulmoner vaskuler direncin azalma hizini artirarak soldan saga
sant miktarini da artinr. Genis soldan saga santi olan hastalarda bir takim
adaptasyon mekanizmalari devreye girer. En énemlisi Frank-Starling yasasi olup; bu

durum pulmoner dolagsima kagak oldugu halde sistemik dolasimin korunmasi igin
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ventrikul diyastolik rezervinin artmasi anlamina gelir. Diger bir mekanizma kalp
hizinin artigi, sistemik vaskuler direncin artmasi ve terleme gibi belirtilere neden olan
sempatik aktivite artisidir. iki,3-difosfogliserat (2,3-DPG) diizeyinin yiikselmesi,
oksihemoglobin ¢Ozunurluk egrisini saga kaydirirarak hemoglobinden oksijenin

ayrilmasini artirir ve dokulara daha fazla oksijen verilir (13).

Ventrikuler Septal Defekt (VSD)

Ventrikuler septal defekt en yaygin kardiyak malformasyondur ve dogumsal kalp
hastaliginin %25’inden sorumludur. Defektler ventrikiler septumun herhangi bir
béliminde ortaya cikabilir, fakat cogu membrandz tiptedir (2). Cerrahi mudahale
gerektiren VSD’lerin %50’sinde ek dogumsal anomaliler (en sik PDA, aort
koarktasyonu ve kesintili arkus aorta) mevcut iken, VSD cesitli major dogumsal
malformasyonlarin (FT, buylk arterlerin transpozisyonu, gift ¢ikisli sag ventrikil,
turunkus arteriyozus) da parcasi olabilir (14).

Sag ve sol ventriklller arasinda yerlesik bir yapi olan interventrikiller septum
duz ve tek bir planda yerlegik olmayip, elipsoid sekilli sol ventrikdl ile bunu medial ve
anteriordan g¢evreleyen, dolayisiyla daha yayvan bir sekil olusturan sag ventrikul
arasinda yerlesik kas ve fibréz dokulardan olusur. interventrikiiler septum, lzerinde
yerlesik defektlerin anatomik olarak sinflandiriimasi amaciyla asagidaki bolumlere
ayrilabilir.

1. trikUspit kapak anteroseptal kommissuru-aort kapak komsulugunda
yerlesik olan membran6z septum.

2. sag ventrikil ¢ikim yolunda, pulmoner kapak altinda yerlesik outlet
(konal) septum.

3. sag ventrikllin girigsinde, trikispit kapak septal leafletinin (kapakgik)
posteriorunda yerlesik inlet septum.

4. membrandz septumun bitimi ile apeks arasinda yerlesik muskiiler veya
trabekiiler septum.

VSD’ler bu septum bdlumlerinden herhangi birinde yer alabilirler. VSD’ler
anatomik yerlesimlerine gore perimembrandz, subarteriyel (outlet, infundibdler), inlet
ve muskuler defektler seklinde siniflandirilirken, buna ek olarak hemodinamik
Onemlerine go6re buyuk, orta ve kiuguk VSD’ler olarak da siniflandirilirlar.
Perimembran6z VSD’ler izole VSD’lerin %80’ini olustururlar. Bu VSD’lerin 6zellikle

blayukleri outlet, trabekller yada inlet septumlara dogru uzanti gdsterebilir. Bu
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uzantilarin sonucu komsu olduklari muskuiler septum ve yerlesim yerlerine gore
perimembrandz inlet (Atriyoventrikller (A-V) kanal tipi), perimembrandz trabekuler ve
perimembrandz outlet (Fallot tetralojisindeki VSD) seklinde 3 grupta siniflandirilabilir.

Maskuler VSD’ler tum VSD’lerin %5-20’sini olustururlar. Bu defektlerin tum
kenarlari kas dokusundan olusur, siklikla birden fazla sayidadir ve muskuler
septumun herhangi bir yerinde yerlesik olabilirler. Bu defektlerde yerlesim yerine gore
cerrahi teknik degistiinden defektin lokalizasyonu 6nem kazanir. Buna gore
midmuskuler (en sik gorulen tiptir), apikal muskuler ve anterior muskuler olarak
siniflandinimaktadir. Bunun yaninda Swiss Cheese olarak da adlandirilan gergek

¢ogul VSD’ler daha nadir olmakla beraber gorulebilir (14).

Perimembrandz
Outlet
Trabekuler Juxta-arteriel
inlet / 5 Cift baglantil
)

Santral
fibroz
cisim

Atriyoventrikuler )
dugim inlet trabekuler

muskiler
Sekil 3: Anatomik yerlesimine VSD tipleri

Patent Duktus Arteriyozus (PDA)

Duktus arteriyozus (DA) tum memelilerde fetal yasamin tamamlanmasi igin
gerekli bir damarsal yapidir. Embriyolojik olarak altinci arkus aortadan gelisir ve fetal
yasamda ana pulmoner arterle inen aorta arasindaki iliskiyi saglar. Miyadinda dogan
bir bebekte anatomik olarak sol subklaviyen arterin 5-10 mm distalindedir. Sag arkus
aorta varliginda sag tarafta; ¢ift arkus aorta varliginda nadiren c¢ift tarafli olabilir.
DA’nin uzunlugu degisken olmakla birlikte miyad bir yenidoganda 10 mm kadar olup,
¢apl inen aorta capi ile esittir. Fetal yasamda sag ventrikll tarafindan pompalanan
kanin ancak c¢ok kuguk bir bolumiu pulmoner vaskuler yataga yonelebilir. DA’nin

gorevi kalan kanin bayik bolumunu inen aortaya aktarmaktir (15).
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Sekil 4: PDA’nin anatomisi ve akim yonii

Yuksek aortik basincin bir sonucu olarak, kan duktus araciligiyla aorttan
pulmoner artere, soldan saga sant olusturur. $antin  buyUkligu duktusun
blayUkligline ve pulmoner vaskuler direng ile sistemik diren¢ oranina baghdir. Ug
olgularda kardiyak debinin %70’i duktus araciligiyla pulmoner dolasima gegebilir.
Eger PDA kugukse, pulmoner arter, sag ventrikil ve sag atriyum icindeki basing
normaldir. Ancak PDA buylkse, pulmoner arter basinci hem sistol hemde diyastol
sirasinda sistemik duzeylere ylUkselebilir (2).

DA’'un dogumdan sonra beklenen surede kapanmama olasiligi gestasyon yasi
kuguldukgce artar. Duktal dokunun prostoglandin dizeyine kasilma cevabi
gestasyonel yasla yakin iligkilidir. Dogum agirhgi1 1750 gr'in altindaki bebeklerde %45,
1200 gr'in altindakilerde %80’e varan oranlarda agik kaldigi bildirilmektedir (16).

PDA’nin term bir bebekte gortilme sikhigi 1/2000, tim dogumsal kalp hastaliklar
icerisindeki gorulme sikligi %5-10 arasindadir. Gebeligin ilk U¢ ayi icinde gegirilen

rubella enfeksiyonlarinda PDA gorulme olasiligi ¢cok yuksektir (17).

Aortopulmoner pencere (A-P Pencere)

Nadir gorulen bir kalp hastahdr olup, ¢ikan aorta ile ana pulmoner arter
arasindaki duvar komsulugunda bulunan defekti tanimlamak igin kullanilir. Tani igin
hastada mutlaka her iki semilunar kapagin da bulunmasi gerekir (18). Olgularin
yarisinda ek kalp anomalisi yokken, diger yarisinda en sik olarak aort korktasyonu ya
da kesintili arkus aorta, Fallot tetralojisi ve sag pulmoner arterin aortadan cikis

anomalisi gozlenir (19).

14



Hemodinami tamamen defektin buyuklugu ile iligkilidir. Buylk defektlerdeki
bulgular ventrikller yada arteriyal dizeyde buylk sol-sag sant olusturan diger kalp
anomalileri ile aynidir ve yasamin ilk haftalarinda ortaya ¢ikar. Tim olgular tani konar

konmaz kapatilmalidir (18).

Kiguk ve Orta Biliyuklikteki Defektler-Diisiik Pulmoner Vaskiiler Diren¢g

Ventrikll ve buyuk arterler dizeyinde ¢apli 5mm ve daha kiguk defektlerde sol
ventrikilden sag ventrikile olan sant miktari olduk¢a azdir ve sag ventrikil ile
pulmoner arter basinci ve direnci normaldir. Solunum bozuklugu gortulmez. Ventrikil
dizeyindeki klguk soldan sada sant, esas olarak ventrikul sistoll sirasinda olmakla
birlikte, izovolemik fazda da devam edebilir. Bu durumda saddan sola sant gortlmez.
Orta buyuklukteki defektlerde ise sant miktari biraz daha fazladir, pulmoner basing ve
direng normal olsa bile sol atriyum ve sol ventrikil volumleri artabilir. Bu grupta,
ventrikil basing egrisinde de degisiklikler olabilir. Egri alani ve is yuku artar,
izovolemik kontraksiyon ve relaksasyon fazlari degisir (10).

Sol ventrikilden sag atriyuma dogru sant olusturan lezyonlar daha nadir
gorulurler ve sag kalp bosluklarinin basing artisina yol agabilirler. Bu lezyonlarin
klinik ve fizyolojik degisiklikleri ventrikuler septal defektteki gibidir, ek olarak trikuspit
kapaktan akim artmistir ve sag ventrikll volim ylUklenmesi olabilir. Kardiyak siklus
boyunca sol ventrikulun sistolik ve diyastolik basinci, sag atriyum basincindan daha
yuksek oldugu icin bdyle santlar pulmoner direng degisikliklerine degil, dogrudan
dogruya defektin buyuklugune baghdir ve genellikle sant miktari azdir. Bu durum,

atriyoventrikller septal defektlerle birlikte gorulebilir (10).

Artmis Pulmoner Vaskuler Direng, Pulmoner Darlik ve Aort Yetmezliginin
Soldan Saga Santh Lezyonlara Etkisi

Genis soldan saga santli defektlerin dogal seyrinde, pulmoner arter direncinin
artmasi kaginilmazdir ve buna bagh fizyolojik degisiklikler meydana gelir. Pulmoner
direng artinca soldan saga dogru olan sant miktari azalir. Pulmoner ve sistemik arter
basinglar esit olsa bile, pulmoner direng eger sistemik direnci asarsa sagdan sola
sant meydana gelir (Eisenmenger etkisi). Bu durumda sol ventrikilin basing volim
egrisi ve hacim yiikii normale déner. izovolemik kontraksiyon ve relaksasyon
sirasinda az miktarda soldan saga sant gorulebilir. Defektten gegen net sant miktari

normal pulmoner akima esittir (10).
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Pulmoner arter basincinin artmasindan bagska, defektin kismen yada tamamen
trikispit kapak dokusu ile ortiimesi de genis soldan saga santh lezyonlarin
fizyolojisini degistirir. Bu durumda pulmoner kan akimi, pulmoner arteriyal ve vendz
basinglar duser, solunum fonksiyonlarina olan ikincil etkiler ortadan kalkar,
adaptasyon mekanizmalari islemez ve metabolik gereksinim azalir. Fonksiyonel
degisiklikleri etkileyen diger bir faktor pulmoner darlikdir. Orta ve agir darlikda soldan
saga sant miktari azalir. Sag ventrikul ¢ikis yolunun adir darliklarinda ise sant tersine
donerek sagdan sola sant meydana gelebilir. Genis santh lezyonlarin dogal seyrini
degistiren diger bir faktor de aort yetersizligidir. Bu durumda fizyolojik degisiklikler
sadece defektin buyukligune ve sant miktarina degil, ayni zamanda aort kapagindan

sol ventriklile kagan regurjitasyon miktarina da baghdir (10).

Atriyum Duzeyinde Soldan Saga Santh Lezyonlar

Atriyal septum defektleri fossa ovalisteki yerlesimlerine gore siniflandirilir. Fossa
ovalisi kapatan septum primumun olugsumu sirasinda burada meydana gelen
acikliklar sekundum, fossa ovalisin 6ne tarafinda yerlesen defektler primum,
arkasinda olanlar ise sinus venosus tipi defektlerdir (sekil 5). Ventrikul ve buyuk
damar duzeyindeki santlarin aksine, atriyum duzeyindeki defektlerde soldan saga
santin miktari, defektin genisliginden ¢ok, atriyumlar arasindaki basing farkina
baglidir. Atriyum basinglarini  belirleyen faktorler ise atriyumlarin esnekligi,
ventrikullerin dolus direnci ve vendz dolagimlarin kapasitesidir. Atriyal sistolin hemen
ardindan ¢ok az miktarda sagdan sola sant olsa da, genellikle sol atriyum basinci sag
atriyum basincindan daha fazla oldugundan, atriyumlar arasindaki net santin yénu
soldan sada dogrudur. intrauterin dénemde atriyal sant, normal fetal dolasimda
foramen ovale yolu ile olan sagdan sola sant gibi fonksiyon gorur. Vena kava
superior akimi daha ¢ok trikUspit kapaktan sag ventrikule yonlenirken, daha yuksek
oksijen saturasyonlu vena kava inferior akimi atriyal defektten sola geger. Bu
donemde sag ventrikilin esnekligi nispeten az oldugundan soldan saga sant
miktarida azdir. Pulmoner direncin azalmasi ve sag ventrikil kompliyansinin artmasi
ile, atriyal duzeyde soldan saga sant miktari artar. Atriyal septum defektlerinde
pulmoner akimin artmasi, nadiren konjestif kalp yetmezligine yol agar. Atriyumlar
arasinda genis sant bulunmasina ragmen pulmoner arter direnci ve basinci nadir
durumlar disinda normal yada normale yakindir. Pulmoner akim, sistemik akimin 3-5

katina c¢iksa bile pulmoner arter direnci normal olabilir. Nadir olmakla birlikte genis
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atriyal septum defektine bagli pulmoner direng artigi ve santin tersine déonmesi de
mudmkuinddr. Bu duruma 20 yasindan once pek rastlanmaz. Parsiyel anormal
pulmoner vendz dénids anomalisinde gortlen fizyolojik dedisiklikler de, atriyal septal
defektlerde oldugu gibidir (10).

Atriyal Septal Defekt

Atriyal septal defektler (ASD), hangi embriyonik yapinin normal olarak
gelisemedigine baglh olarak, atriyal septumun herhangi bir boliminde meydana
gelebilirler. Nadir olarak, fonksiyonel tek bir atriyumun bulunmasi ile atriyal septum
neredeyse olmayabilir. izole sekundum tipi ASD’ler tim DKH'nin %7’sini olugturur.
Kizlarda erkeklerden 3:1 oraninda fazladir (2).

Embriyogenez anomalisinin yerine gore degisen anatomik lokalizasyonlarda
yerlesen ASD’lerin gorulme sikligi sirasiyla sekundum, ostium primum, sinus

venosus ve koroner sinus defektleridir (17).

Superiyor vena kava
Sekundum ASD
= Primum ASD
PVl // ~
Sinls venozus

|
tipi ASD \& AR -
~ | ¥ /)
inferyorvena PV(%C\.I \\\" N 3 7

kavaile iligkili

superiy or vena
kavaile iligkili

L—}g Koronersinis tipi ASD

inferiyor vena kava

Sekil 5: Anatomik yerlesimlerine gore ASD tipleri

Fossa ovalis bolgesindeki bir ostium sekundum defekti ASD’nin en yaygin
formudur ve yapisal olarak normal atriyoventrikiler (AV) kapaklar ile iligkilidir. Tek ya
da ¢ok sayida (pencereli atriyal septum) olabilirler. Sekundum ASD’li bir gocuk buyuk
siklikla asemptomatiktir; lezyon fizik muayene sirasinda tesadiifen kesfedilebilir. ileri
derecede buyuk bir sekundum ASD bile, ¢ocukluk ¢aginda nadiren klinik olarak
belirgin kalp yetersizligi olugturur (2).

Ostium primum defekti atriyal septumun alt béluminde yerlesmistir ve mitral ve

trikispit kapaklarin Uzerine uzanir, ventrikller septum saglamdir. Temel bozukluk
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atriyal septal defekt igcindeki bir soldan saga sant ile mitral, bazen trikUspit
yetersizligin bilesimidir. Sant genellikle orta dereceli veya buyluk olup, mitral
yetersizligin derecesi genelde hafif ile orta dizeyde ve pulmoner arteriyel basing tipik
olarak normal veya sadece hafifce artmistir. Buna gore lezyonun fizyolojisi sekundum
ASD’ninkine benzer (2).

SinUs venozus defektleri tum ASD’lerin %10’nu olusturur ve vena kavalar ile sag
pulmoner venleri ayiran atriyum duvarinin gelisim bozuklugu sonucu olusur. Siklikla

superior vena kava, nadirende inferior vena kava agzinda yer alr (17).

Patent Foramen Ovale (PFO)

Fetal hayattaki sag atriyumdan sol atriyuma dogru normal interatriyal gegcisi
saglayan faoramen ovale, postnatal donemde pulmoner ven6z donus artip sol
atriyum basinci sag atriyum basincini gegince, fossa ovalis valvinin limbusu Uzerine
basiimasiyla fonksiyonel olarak kapanir. Yasamin ilk yili iginde limbus ve kapak
arasinda fibréz yapisiklik olusmasiyla tam anatomik kapanma gergeklesir. Normal
populasyonun %25-30’'unda bu yapisma olmaz, ancak sol atriyum basinci sag
atriyumdan daha yuksek oldugu surece kapak limbus Uzerine kapali kalacagindan

interatriyal sant gorilmez (20).

Atriyoventrikuler Septal Defekt (AVSD)

AV kanal defekti veya endokardiyal yastik defekti olarak da bilinen AV septal
defekt, belirgin olarak anormal AV kapaklarla birlikte atriyal ve ventrikller septal
defektlerden meydana gelir. Kapak anomalilerinin siddeti 6nemli dlglide degiskenlik
gosterir; AV septal defektin komplet formunda, her iki ventrikll icin tek bir AV kapak
ortaktir ve her ventrikulde lateral bir yaprakgik ile birlikte ventrikller septumla iligkili
bir 6n ve arka kopru yaprakg¢igindan olugur. (2).

AVSD dogumsal kalp hastaliklari igerisinde %3-5 oraninda goérulir. Ozellikle
komplet tipi bazi dogumsal anomalilere eslik eder: Down sendromu (%16), aspleni
(sag izomerizm) veya polispleni (sol izomerizm) sendromu. Parsiyel tipin eslik ettigi

nadir anomaliler ise Di George ve Ellis-van Creveld sendromlaridir (21).
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4.3.2. HIPOKSEMiK DURUMLAR
Hipoksemiye neden olan hastaliklarda, arteryal kanin oksijen duzeyi dusuk olup,

hastalarin gogu siyanotiktir. Bu malformasyonlar su sekilde gruplandirilabilir:

a) pulmoner kan akimindaki obstriksiyon ile birlikte sagdan sola santa yol agan
defektler,

b) sistemik venoz donusun sag ventrikilden sistemik dolagima, pulmoner ven6z
donusin ise sol ventrikilden yeniden akcigerlere yonlendigi buylk arterlerin
transpozisyonu,

c) sistemik ve pulmoner ven6z donlusun tek boslukta (atriyum, ventrikil veya
blyuk damarlar) toplandigi veya karistigi durumlar.

ikinci ve Uglincli gruptaki hastaliklarda arteryel oksijen saturasyonu, venéz
karisimdan dagilan pulmoner ve sistemik kan akimlarinin oranina baghdir. Tim bu
durumlarda, arteryel oksijen saturasyonunda belirgin dusuklUk vardir ve bir takim

adaptasyon mekanizmalari ¢alisir (10).

Pulmoner Kan Akiminin Obstriiksiyonu ile Birlikte Sagdan Sola $Santh
Lezyonlar (10)

Bu gruptaki hastaliklarin en 6nemli iki 6rnegi Fallot tetralojisi (FT) ve pulmoner
darlikli ¢ift ¢cikigh sag ventrikildur. En sik gorulen siyanotik malformasyon olan FT'de
hipoksinin siddeti, sag ventrikll ¢ikis yolu obstriksiyonuna ve genis ventrikller
septum defektine baghdir. Oksijen saturasyonundaki dusuklik, sag ventrikil c¢ikis
yolu obstriksiyonunun derecesine bagl olarak belirgin ya da hafif olabilir. Sag
ventrikdl ¢ikig yolu atretikse, pulmoner akim DA veya sistemik ve pulmoner arterler
arasindaki kollateraller yoluyla saglanir.

Bu gruptaki hastaliklar intrauterin donemde fetal gelisimi ve kardiyovaskuler
fonksiyonlari pek fazla etkilemezler. Sag ventrikll ¢ikis yolu darligi fetal hayatta da
ilerleyici olabilir. Bu bebeklerde DA daha kisa ve vertikaldir. Aortik istmusa akim hizi
artar ve aortadan duktus arteriyozus yoluyla pulmoner artere olan akim, pulmoner
akimin tamamini olugturur. Pulmoner akimdaki belirgin azalmaya bagli, alveol sayisi
ve bronsiyal yapilarda azalma ile akciger hipoplazisi meydana gelebilir.

Dogumdan sonra bu hastalardaki hipokseminin giddeti, sag ventrikal ¢ikis yolu
obstruksiyonunun derecesine ve DA agikligina baghdir. Darlik genellikle ilerleyicidir
ve oksijen saturasyonu zamanla daha da azalabilir. Oksijen gereksiniminin arttigi

beslenme, aglama gibi durumlarda sagdan sola sant artar. Bu durumlarda, dokulara
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daha fazla oksijen g¢ekilmesi ile ven6z oksijen saturasyonu duser veya sistemik
vaskuler direncin azalmasi ile sagdan sola sant miktari artar ve oksijen
saturasyonunda daha da belirgin disme meydana gelir.

Pulmoner darlik ile birlikte sagdan sola santi olan bu hastaliklarda, oksijen
saturasyonunun azalmasiyla bazi adaptasyon mekanizmalari da devreye girer.
Bunlar solunum tipinde degisiklikler (hiperpne), eritrosit kitlesinde artis, 2,3-DPG
yapiminda artma, koroner arterlerde dilatasyon ve oksijen tutulumunda azalmadir. Bu
hastalarda, 6zellikle daha buyuk yaslarda gorulen diger bir adaptasyon mekanizmasi
da ¢omelmedir. Bu fenomen, sistemik vendéz donus Uzerindeki yercekim etkisinin
ortadan kaldirilmasi veya aortaya basi ile olugsan sistemik direng artisi nedeniyle
sagdan sola santin azaltilmasi seklinde agiklanabilir.

Pulmoner darlik ve sagdan sola santli hastalarda sik gorulen durumlardan birisi
de siyanotik nobetlerdir. NObet sirasinda oksijen saturasyonunda ani dusme ile
birlikte hiperpne ve pulmoner akimda belirgin azalma olur. Oksijen gereksiniminin ani
artisi, pozisyonel degisiklikler, sistemik vaskuler diren¢ degisiklikleri veya damar igi
volum kaybi gibi durumlar bu ndbetleri kolaylastirir. Fizyolojik olarak bu durum oksijen

saturasyonunda belirgin dUgsme ve metabolik asidozla karekterizedir.

Fallot Tetralojisi

Fallot tetralojisi (FT)'nin dogumsal kalp hastaliklari arasinda gorilme orani %8-
10, insidansi 1000 canli dogumda 0.25-0.45dir (22). Fallot tetralojisinin
tanimlanmasinda 4 anatomik bozukluk vardir; VSD, sag ventrikul ¢ikis yolu darhigi,
sag ventrikul hipertrofisi ve aortanin dekstrapozisyonu (sekil 6). VSD genis ve
genellikle perimembrandz, subaortik yerlesimlidir. Sag ventrikil ¢ikis yolu darhgi
hastalarin %50’sinde infundibuler, %30’unda infundibuler ve valvuler, %10’'unda
valvulerdir. Hastalarin %10’'unda ise pulmoner kapak atretiktir. Sag ventrikul
cikimindaki farkh duizeylerdeki bu obstriksiyonun agir oldugu vakalarda pulmoner
kan akimi PDA veya aortadan ¢ikan major aortapulmoner kollateral arterler (MAPCA)
yoluyla saglanabilir. Sag ventrikul hipertrofisi, artmig sag ventriktl basinci nedeniyle
gelisen ikincil bir bulgudur. Aort dedisen derecelerde dekstrapozisyon gosterebilir.
Aortanin %50’den fazla dekstrapoze olmasi durumunda hastalik FT ile ayni
fizyolojiyi gosteren “cift ¢cikish sad ventrikil” olarak adlandirilir. FT'de %20 hastada
sag arkus aorta ve %5’inde koroner arter anomalisi gorulebilir (22, 23).

20



Ventrikuler septal defektten olan santin yoni ve miktari sag ventrikil cikis
yolundaki darligin derecesine baghdir. Darligin derecesi az ise santin yonU soldan
saga dogrudur ve klinik bulgular VSD’ye benzer, bu hastalar asiyanotik olduklari igin
‘Pink Fallot Tetralojisi” olarak adlandirilir. Pulmoner darligin 6nemli oldugu
hastalarda VSD’nin santi sagdan sola dogrudur, ileri derecede siyanoz vardir.
Tetralojiye ek olarak ASD de varsa “Fallot Pentalojisi” olarak adlandirilir (23).

Hastalarda dogumdan sonra degisik derecelerde siyanoz ve hafif takipne vardir.
FT’li bebeklerde kalp yetmezligi, kalbin higbir odaginin volum yukd altinda olmamasi
nedeniyle gorilmez. Telekardiyografide kardiyomegali yoktur, pulmoner damarlanma
azalmigtir. Pulmoner konus ¢okuk ve apeks yukari dogru kalkmistir, bu gérinime

tahta pabug (couer en sabot) benzetmesi yapiimistir (22).

Sekil 6: Fallot tetralojisinde anatomik 6zellikler

Pulmoner Atrezi

Pulmoner kapagin atretik, rudimenter veya hipoplazik oldugu bir dogumsal kalp
hastaligidir. Birlikte VSD olabilir veya olmayabilir.

Ventrikuler Septal Defekt Olmaksizin Pulmoner Atrezi

Prevelansi 1000 canli dogumda 0.06-0.08'dir (24). Pulmoner kapak atrezisi,
degisik derecede sag ventrikul hipoplazisi, olgularin yaklasik yarisinda sag ventrikul
intramiyokardiyal sintzoidleri ile koroner arterleri arasinda baglantilar ile
karekterizedir. Atrezi imperfore kapak-kommissural fuzyon veya pulmoner
infundibulumdan bagslayan muskuller atrezi seklinde olabilir. Pulmoner arterler
genellikle devamhligini korur. Pulmoner kan akimi PDA veya nadiren aortopulmoner

kollateraller yoluyla saglanir. Sag kalbe donen kan sag ventrikilden pulmoner
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arterlere pompalanamayinca sag atriyumdan PFO veya ASD yolu ile sagdan sola
sant olur. TrikUspit kapak nadiren normaldir; siklikla displazik, stenotik veya
regurjitandir. Koroner arterler aortadan ¢ikar, ancak diger koroner arter anomalileri de
eslik edebilir (25).

Dogum sonrasi duktusun kapanmasiyla canli dogan hastalarda saatler icinde

agir hipoksi ve siyanoz gozlenir, kalp yetmezligi mevcuttur (25).

Ventrikiler Septal Defekt ile Birlikte Pulmoner Atrezi

Prevelansi 1000 canli dogumda 0.07°dir (24). Fallot tetralojisinin ileri bir formu
olarak nitelendirilebilir. VSD’nin konumu, aortanin dekstropozisyonu, sag ventrikul
hipertrofisi bulgulari FT ile ayni olmakla birlikte sag ventrikil ¢ikis yolu tamamen
kapalidir. Sag arkus aorta Fallot tetralojisinden daha sik gorular. Pulmoner kan akimi
tamamen sistemik arteriyel dolagimla PDA veya sistemik-pulmoner kollateral arterler
ile saglanir. En sik inen torasik aortadan g¢ikan major aortopulmoner kollateral arterler

gorulir (MAPCA). Hipoksi ve siyanoz dogumu izleyen gunlerde goralur (23).

Buyiik Arterlerin Transpozisyonunda Fizyolojik Degisiklikler

Blyuk arterlerin tarnspozisyonunda, pulmoner ven6z donus pulmoner arterler
ile yeniden akcigerlere, sistemik ven6z donus ise aorta ile sistemik dolasima verilir.
Bu durum paralel dolasimlari gosterir, yani her ventrikilin debisi yeniden ayni
ventrikile doner. Esas fizyolojik bozukluk, ciddi hipoksemidir. Hipokseminin siddeti,
pulmoner ve sistemik vendz donus arasindaki karisgimin  miktarina baghdir.
Transpozisyonda interventrikiler septum intakt ise her iki ven6z donlus arasindaki
karisim atriyal dizeyde foramen ovale, blylk damar dizeyinde ise duktus
arteriyozus ile olur. Bu karisim da yetersiz oldugundan, sonugta agir hipoksemi
gorular (26).

Buyiuk Arterlerin Transpozisyonu

Blyuk arterlerin transpozisyonunun (BAT) prevelansi 1000 canli dogumda
0.3'dur. Dogumsal kalp hastaliklarinin %9%’ini olugturur. Diyabetik anne bebeklerinde
ve erkek ¢ocuklarda sikligr artmistir (27).

Normal kalp yapisinda aorta, pulmoner arterin arkasinda ve saginda yer alir.
BAT'da aorta pulmoner arterin onunde ve sagindadir. BAT'lu yenidoganlarin yagam
sureleri foramen ovale ve DA acikligina baghdir (sekil 7). Olgularin %50’sinde VSD

gorulur. Dolayisiyla hastalarin klinik ve sag kalim sureleri eslik eden anomalilere
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baghdir (22). Duzeltilmis transpozisyonda atriyoventrikuler iligki bozulmustur. Sag
atriyum anatomik sol ventriklle, sol atriyum anatomik sag ventrikile baglanmistir.
Blylk arterler de ayni zamanda transpozedir (27). Ek kardiyak defekt yoksa
hemodinami normaldir. Ancak ¢ogu olgu VSD, Ebstein benzeri anomali, PD ve AV
ileti bozukluklari ile birlikte bulunmaktadir (28).

Sekil 7: Patent foramen ovale ve kiiciik PDA
disinda énemli bir sant bulunmayan biiyiik
arterlerin transpozisyonu
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Karisim Lezyonlarinin Fizyolojisi (Sistemik ve pulmoner ven6z doénusiin
ayni boslukta karistigi lezyonlar) (10)

Hipoksi ile karekterize Uguncu fizyolojik grup, sistemik ve pulmoner vendz
donusglerin ayni boslukta toplandigi malformasyonlari kapsar. Sistemik arteriyal
oksijen saturasyonu sistemik ve pulmoner ven6z donus oranlarina baglidir. Birgok
hastada, genellikle lezyonun cinsine bagli olmaksizin sistemik akim (kardiyak debi)
3L/dk/m2’dir. Buna gbre sag atriyuma gelen sistemik venéz dénlis de 3L/dk/m2’dir.
Tam karisim varsa, oksijen saturasyonu buyuk oOlgude akcigerlerden donen kan
miktarina baghdir. Ornegin; sistemik vendz saturasyon %60, pulmoner vendz
saturasyon %95 ise ve pulmoner akim sistemik akimin iki kati ise, 6L/dk/m2 %95
saturasyonlu kan, 3L/dk/m2 %60 saturasyonlu kan ile karisacak ve sistemik arteriyal
oksijen saturasyonu %83 olacaktir.

Sistemik ve pulmoner vend6z donusun ayni boslukta karistigi bu gruptaki
lezyonlar : a) tek ventrikul fizyolojisi: tek ventrikil, tek atriyum, turunkus arteriyosus, b)
anormal pulmoner ven6z doénus (pulmoner darlik olmadan veya pulmoner darlikli), c)
hipoplastik sag kalp: Ozellikle trikUspit atrezisi kompleksleri. Bu son grupta akim,
foraman ovale yolu ile olur ve sag ventrikil devre disi kalir. Genellikle pulmoner kan
akiminda da obstriksiyon vardir. Pulmoner darligin olmadigi durumlarda ise oksijen
saturasyonu daha yUksektir.

a) Tek Ventrikul Fizyolojisi

Ventrikil duzeyinde sistemik ve pulmoner vendz donuslerin tam karistigi
anatomik lezyonlarda tek ventrikilin debisi, sistemik ve pulmoner dolagimlara
degisik oranlarda dagilir. Her iki dolagima gonderilen akimlar orani ise dolagimlarin
direncine baglidir. Sonucta esas fizyolojik degisiklik, pulmoner akimin artmasi ya da
azalmasina bagl, degisik derecelerde hipoksemi meydana gelmesidir (10).

Tek Ventrikiil

Ventrikll septumu gelismemis olup aort ve pulmoner arter tek ventrikilden ¢ikar.
Bu ventrikll sag veya sol ventrikll yapisinda yada ikisinin arasinda bir yapi olabilir.
Pulmoner darligin olmadigi olgularda siyanoz hafiftir, hatta gozlenmeyebilir. Erken
donemde kalp yetmezlIigi gelisir (22).

Tek Atriyum

Sistemik ve pulmoner vendz dénusglerin karisimi atriyum dizeyinde ise, arteriyal

oksijen duzeyindeki dusuklik daha hafiftir. Bu hastalarda pulmoner vaskuler direng
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daha dusuktur. Fizyolojik degisiklikler ASD’de oldugu gibidir, ek olarak oksijen
saturasyonunda hafif dusukluk vardir (10).

Turunkus Arteriyozus Fizyolojisi

Turunkus arteriyozus (TA) nadir gorulen bir anomali olup, kalpten tek bir buyuk
turunkal damarin g¢ikmasi, koroner, sistemik ve pulmoner arterlerin bu turunkal
damardan ayrilmasi ile karekterizedir. TA nadir goértlen bir anomali olup tum
DKH’nin %1’den daha azini teskil etmektedir. Tek atriyumun aksine TA, yenidogan
doneminde onemli belirti ve bulgulara neden olur. Pulmoner akimdaki belirgin artis ile
erken donemde akciger 6demi ve pulmoner vaskuler obstruktif hastallk meydana
gelir. Bu hastalarda sistemik vendz perfizyon azalir. TA'da diyastolik basing
dusukligu nedeniyle koroner arter dolusu bozulur (10)

Ventrikuler septumun ast kisminin kapanmasinda rol oynayan spiral septumun
gelisimi sirasinda olugan defekt nedeniyle, TA’da daima genis tek bir semilunar
kapak ve turunkal kapaga komsu yuksek, genis bir VSD bulunur (22).

Turunkal kapagin yaprak sayisi 2-6 arasinda degisir. Tip | turunkusda ana
pulmoner arter turunkal kapagin yukarisindan, turunkusun sol posterolateralinden
cikar ve daha sonra sag ve sol pulmoner arter dallarina ayrilir. Tip Il de ana pulmoner
arter olmaksizin sag ve sol pulmoner arter dallari tip | ile ayni yerden ancak ayri ayri
cikar. Tip lll de ise ¢ikis yeri daha yukarida ve lateralden ayri ayri olur. Tip IV de kalp
ile pulmoner arterler arasinda tanimlanabilen bir baglanti yoktur; pulmoner kan akimi,
transvers veya inen aortadan g¢ikan aortopulmoner kollateral arterlerden saglanir; bu
tip ayni zamanda pseudoturunkus olarak adlandirilir fakat aslinda VSD ile birlikte
olan pulmoner atrezinin bir formudur (28, 29). Sekil 8de Collett ve Edwards

siniflamasina gore turunkus tipleri gorilmektedir.
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Tip 1l

Sekil 8: Collett ve Edwards siniflamasina gore turunkus arteriyozus tipleri

b ) Pulmoner Ven6z Donus Anomalileri

Pulmoner ven6z donus anomalilerindeki fizyolojik degisiklikler, pulmoner venoz
obstriksiyon olup olmamasina goére farkliik gdsterir. Pulmoner vendz donuste
obstriksiyon varsa klinik tabloya hipoksemi ile birlikte akciger 6demi hakimdir. Atriyal
dizeyde sagdan sola sant hipoksemiye, pulmoner arteriyal ve vendz basing
yuksekligi sonucu akcigerde sivi birikimi ise pulmoner 6deme neden olur. Akciger
intertisiyel alanina ve alveollere sivi gecisi nedeniyle hizli ve yuzeyel solunum gorular.
DA’un agik olmasi, tikali pulmoner vendz donus igin bir ¢ikis yoludur ve duktus
kapanana kadar pulmoner 6dem belirgin olmayabilir (10).

Tek ventriktl ve TA gibi ven6z donuglerin karigtigi lezyonlarda agir pulmoner
vendz obstriuksiyon yoksa, fetal kardiyovaskuler fizyoloji pek etkilenmez. Tam karigim
atriyum dizeyinde meydana gelir. Pulmoner direng nispeten dusuk, pulmoner kan
akimida diger gruba goére daha fazladir. Bu nedenlerle oksijen saturasyonundaki
dusukluk gok belirgin degildir (10).

Total anormal pulmoner vendz donus (TAPVD) sistemik ve pulmoner venoz
donlsun kalp icinde tamamen karisimi sonucu siyanoza yol agan dogumsal bir
anomalidir. Tum DKHnin %1’ni olusturur. Pulmoner venéz doénuds anomalisi

suprakardiyak, kardiyak ve infrakardiyak olabilir.
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c ) Hipoplastik Sag Kalp Lezyonlari

Bu lezyonlar trikUspit atrezisi ile birlikte olan malformasyonlar ve intakt
ventrikuler septumlu pulmoner atrezidir. Bu hastalarda sag ventrikul dolasim digi kalir
ve atriyal duzeyde sagdan sola sant vardir. TrikUspit atrezisinde pulmoner kan akimi
VSD veya DA yoluyla saglanir. Pulmoner atrezi ve intakt ventrikiler septumda ise
pulmoner kan akimi tamamen DA’a bagimlidir (10).

Bu lezyonlarin fetal gelisim Uzerine fazla etkileri yoktur. Dogum sonrasinda ise
yeterli pulmoner akim yoksa esas fizyolojik degisiklik hipoksemidir. Hipoplastik sag
kalpte olusan adaptasyon mekanizmalari hipokseminin giddetine, kalp yetersizligi
olup olmamasina gore degisir. Esas bulgu agir hipoksemi ise, pulmoner akimda
obstriksiyon ile birlikte karisim gdsteren lezyonlarda oldugu gibi dokulara daha fazla
oksijen saglanabilmesi icin, eritrosit miktari ve 2,3-DPG duzeyi artar ve FT'de
belirtilen diger adaptasyon mekanizmalari ¢alisir. Klinik bulgu hipoksemi degil de kalp
yetersizligi ise, adaptasyon mekanizmalari genis soldan saga santl lezyonlardaki
gibidir (10).

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Bu sendrom ventrikuller arasinda herhangi bir baglanti olmadan, sol ventrikul
hipoplazisi veya atrezisi, mitral kapak hipoplazisi veya atrezisi, aortik kapak atrezisi
veya agenezisi ve ¢lkan aort hipoplazisini icerir. Aortik sinusler ile birlikte sol ve sag
koroner arterler mevcut olup dallanmalari tamdir. Cikan aorta dar olup, koroner
arterlere kan getiren bir boru haline donusmustir. DA’a dogdru genislemeye baslar.
Cikan ve inen aortaya kani DA tasir. inen aortada %80 olguda koarktasyon
mevcuttur. Ventrikuller arasi septumda acgikhk yoktur. Olgularin %30’unda mitral
kapak atrezik iken, %70 olguda mitral agiklik mevcut olup kapak hipoplaziktir (30).

Hipoplastik sol kalp sendromu, tim DKH’nin %?’ini olusturur ve yenidogan
déneminde ilk bir haftada goérulen bebek dlumlerinin %25’'inden sorumlu olan agir bir

kalp hastahgidir. Bu sendromla dogan bebeklerin %90-95’i ilk bir ay iginde &lur (31).
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4.3.3. SAG VE SOL KALBIN OBSTRUKTIF LEZYONLARI
a) Sol Ventrikul Cikis Yolu Darliklarinin Fizyolojisi

Sol ventrikil ¢ikis yolu obstruksiyonlarinda gorilen fizyolojik degisiklikler
darligin derecesine, yani sol ventrikll ile aorta arasindaki basing farkina ve sistemik
dolasima giden akimin miktarina baghdir. Obstriksiyon akut ise adaptasyon
mekanizmalari belirgin dedildir ya da yoktur; olay kronikse hipertrofi gibi bazi
adaptasyon mekanizmalari ¢alisir (10).

Aort kapagindaki darliklarda fetusda ventrikil duvar stresini normal sinirlarda
tutabilmek icin sol ventrikal hipertrofisi olur. Bu durum kardiyak debi ve umblikal-
plasental dolagsimin normal sinirlarda tutulmasini saglar. Darlik ¢ok agir ise
intrauterin donemde ventrikdl hipertrofisine ragmen sol ventrikil performansi
yetersizdir ve kavite kigUk kalir. Boyle bebeklerde fetal ve neonatal mortalite ¢gok
yuksektir. Agir aort darlikli fetusta sag ventrikll sistemik perflizyonun saglanmasinda
esas rolu oynar. Sol ventrikil basincinin artmasi ile belirgin ventrikiler hipertrofi ve
hiperplazi olur, koroner perfizyon bozulur ve subendokardiyal iskemi meydana
gelebilir (10). Aort darligi agir degilse, adaptasyon mekanizmasi olan hipertrofi ve
hiperplazi, sistemik perflizyonun normal olarak korunmasini saglar, disuk kardiyak
debi belirtileri ve pulmoner 6dem gelismez.

Aort Darhgi (AD)

Aort darligi c¢ocukluk caginda Kkarsilasilan kardiyak malformasyonlarin
yaklagik %5’'inden sorumludur (2). Darlik valvuler, subvalviler ve supravalvuler
olabilir. En yaygin formu (%71) olan valviler daliklarin gogunda kapak bikUspittir (22).
Aort darliginin zamanla ilerleyici olmasi onemli bir Ozelligidir. Bikuspid kapak
baslangigta darliga ve hemodinamik degisiklige yol agmazken yillar sonra orta veya
agir siddette darlik meydana gelebilir (10). AD erkeklerde daha siktir (3:1). En nadir
tipi olan supravalvuler aort darhgi, sporadik ya da familyal olup, mental retardasyon,
peri yuzu (dolgun yuz, genis alin, yassiburun koprusu, uzun ust dudak ve yuvarlak
yanaklar) kapsayan Williams sendromu ve infantil donemin idiopatik hiperkalsemisi
ile iligkili olabilir (2).

Aort Koarktasyonu (AK)

Klasik olarak AK, sol subklaviyen arter distalinde bulunur. Yenidoganda DA’un
kapanmasiyla birlikte kalp yetmezligi yapan en sik asiyanotik dogumsal kalp
hastaligidir. Birlikte goérulebilen lezyonlar; PDA, VSD, mitral darlik, aort darligi ve
bikuspit aort kapagidir. Turner Sendromlu hastalarin %30’'unda AK vardir (22).
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1. Subvalv.
2.Valviiler

3.Supravalv.
4. Aorta ko

Sekil 9: Aort darhg tipleri ve aort koarktasyonu

b ) Sag Ventikul Cikis Yolu Darliklarinin Fizyolojisi

Pulmoner darlikta gorilen fizyolojik degisiklikler, pulmoner kan akimindaki
obstruksiyonun siddetine baghdir. Darlik ne kadar agir ise, sag ventrikul sistolik
basinci ve sag ventrikil ¢ikisindaki basing farki o kadar fazladir. Fetusta bu darlik,
sag ventrikulin ard yukdna artirarak hipertrofi ve hiperplaziye neden olur. Darligin
derecesine gore foramen ovale yolu ile sagdan sola sant olur. Agir sag ventrikul ¢ikis
yolu obstruksiyonlarinda duktustan sol-sag sant meydana gelebilir ve Fallot
tetralojisinde oldugu gibi duktus vertikal yerlesim gosterir. Hafif darliklarda fetal
akimlar normaldir. Orta siddette pulmoner darlikta ise pulmoner akimin normal
saglanabilmesi icin hipertrofi meydana gelir, fetal ve neonatal dolasim ya ¢ok az
etkilenir, ya da normaldir 10).

Yenidoganlarda agir sag ventrikil c¢ikis yolu darlklarinda pulmoner akim
duktusa bagiml olabilir. Foramen ovale yolu ile sagdan sola sant, kalp yetersizligi ve
hipoksemi meydana gelebilir (10).

interventrikiler septumun intakt oldugu agdir sag ventrikil ¢ikis yolu darliklarinda
sag ventrikul sistolik basinci sol ventrikil basincini asar. Hipertrofi fazla ise sag
ventrikilin diyastol sonu basinci ve sag atriyum basinci da artar. Sag atriyum

basinci arttikga, foramen ovale yolu ile sagdan sola sant artar. Aort darliginin aksine,
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hafif ve orta siddette pulmoner darlik ilerleyici degildir. Hafif ve orta siddette
darliklarda egzersiz cevabi normaldir. Daha agir darliklarda ise stres altinda
pulmoner kan akimi azalacagindan egzersiz performansi da azalir (10).

Pulmoner Darlik (PD)

Pulmoner darlik (PD) DKH’nin %8-12’sinde gorulur (22). En sik gorilen tipi
valviler pulmoner darliktir. Valvller darlikta kapak kalin, fibrotik, semilunar
kapakciklar deforme ve kommissirler vyapisiktir. izole infundibiiler darlik,
supravalvuler pulmoner darlik ve pulmoner arter dal darligina daha az rastlanir. PD,

Noonan ve Alagille sendromlarinda sik gorulen bir bulgudur (2). (Sekil 10)

1.valviiler
2.infundibuler
3.supravalviiler

Sekil 10: Pulmoner darhgn tipleri

Ventrikullerin Girig Yolu Darliklari

a ) Sol Ventrikiil Girig Darliklarinin Fizyolojisi

Sol ventrikll giris darliklari ile birlikte olan dogumsal kalp malformasyonlarinda
temel fizyolojik degisiklik, oncelikle sol atriyum basincinin ve pulmoner vendz
basincin artmasi, pulmoner vendz konjesyon ve sonugta sag kalp performansinin
bozulmasi ile sag kalp yetmezligidir. Bu lezyonlar kor triatriatum, pulmoner ventz
obstriksiyon ve mitral darligin degisik sekilleridir ( 10).
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Dogumsal Mitral Darlik

Dogumsal mitral darlik izole halde oldukg¢a nadirdir. Siklikla diger dogumsal
defektlerle (AK ve AD) birliktedir. Mitral kapak, kalinlasmis yaprakgiklar ve kisalip
deforme olmus korda tendinealar huni gseklinde olabilir. Darlikla iligkili olan diger
mitral kapak anomalileri, tek bir papiller kasin neden oldugu parasut mitral kapagi ve

cift delikli mitral kapagi kapsar (32).

b ) Sag Ventrikiil Girig Darliklarinin Fizyolojisi

Sag atriyoventrikuler (AV) kapak darliklari genellikle pulmoner darlik veya atrezi
gibi lezyonlarla birlikte gorullr. TrikUspit kapak darliginda atriyal septum yoluyla
sagdan sola sant yoksa, sag atriyum basinci artar ve sistemik vendz konjesyon
gorulebilir. Sag atriyum ile sag ventrikil arasinda diyastolik basing farki meydana
gelir. Bu hastalarda foramen ovale yolu ile sagdan sola sant hipoksemiye neden olur
(10).

Trikuspit Atrezisi

TrikUspit atrezisi %1-3 civarinda goérilme sikligi ile en sik Uglncl siyanotik
DKHdir (22). Sag atriyumdan sag ventrikile gecis s6z konusu dedgildir; butin
sistemik vendz donusg, kalbin sol tarafina foramen ovale veya ASD araciligiyla gelir.
Sol ventrikul kani sag tarafa genellikle VSD araciligiyla akar. Pulmoner kan akimi ve
dolayisiyla siyanozun derecesi, VSD ve PD varligi ve siddeti ile iligkilidir. Siyanoz
genellikle dogumda mevcuttur (24).

Ebstein anomalisi anormal bir trikispit kapagin sag ventrikul icine asagiya dogru
yer degistirmesinden meydana gelir. Kapadin 6n kapak halkasina bir miktar
baglantiyi devam ettirir, fakat diger yaprakgiklar sag ventrikil duvarina yapisiktir.
Semptomlarin siddeti ve siyanozun derecesi, trikispit kapagin yer degistirme

Olgusune ve sag ventrikul ¢ikig yolu darliginin siddetine baghdir (24).

4.3.4. REGURJITAN LEZYONLAR
Atriyoventrikiler Kapak Yetersizlikleri

a) Sol Atriyoventrikiiler Kapak Yetersizligi

Sol atriyoventrikller kapak regurjitasyonu (mitral yetersizlik) izole olarak nadir
gorulen bir anomalidir. Bu anomali: buylk damar iligkisi normalken izole bir anomali
olarak, ventrikiler inversiyonda sol atriyoventrikiler kapagin Ebstein-like

malformasyonu ile, AVSD ile birlikte ve sol koroner arterin pulmoner kdkten anormal
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orijini  nedeniyle papiller kas infarkti sonucu gorulebilir. Bu durumlarda meydana
gelen degisiklikler, sol AV kapaktan gecen kanin miktarina baglidir. Sol atriyum ve
sol ventrikilin volium yUku artar, sol kalp dolus basinglari artar ve sol kalp bosluklari
genisler. Sol atriyum basin¢ artisi ve distansiyonu, akciger ddemine ve pulmoner
diren¢ artisina neden olabilir. Sol ventriklldeki kanin sistolde bir kisminin sol
atriyuma kagmasi, Ozellikle sistemik vaskuller direng yuksek ise sistemik akimi
azaltabilir (10).

Mitral Kapak Prolapsusu (MVP)

Mitral kapak prolapsusu (MVP) mitral yaprakgiklardan birinin veya her ikisinin,
Ozellikle arka yaprakgigin sistol sonuna dogru sol atriyumun igine dogru sismesine
neden olan anormal bir mitral kapak mekanizmasindan dolayr meydana gelir.
Cogunlukla dogumsaldir, ancak adolesan doneme veya eriskin ¢aga kadar fark
edilmeyebilir. MVP kizlarda daha yaygindir ve degisken ekspresyonla otozomal
dominant bir Ozellik olarak akatarilabilir. Marfan sendromlu, diz sirt sendromlu,
pektus ekskavatumlu ve skolyozlu hastalarda daha yaygindir (2).

b ) Sag Atriyoventrikuler Kapak Yetersizligi

Ventrikul veya buyuk arter duzeyindeki genis santh lezyonlarda soldan saga
sant miktari, dogumdan sonra pulmoner direncin azalmasi ile belirgin hale gelirken;
sag AV kapak yetersizliginde volum yuklenmesi daha erken, fetal ya da erken
yenidogan donemde henuz pulmoner diren¢g dugsmeden bile belirgin olabilir. Fetus
veya yenidoganda, sag atriyoventrikiler kapak yetersizligi, pulmoner basincin yuksek
oldugu dénemde daha fazladir. Sag atriyum basinci ve foramen ovale yolu ile sagdan

sola sant artar, periferal ddem ve asit ile birlikte hidrops fetalis gorulebilir (33).

Semilunar Kapak Yetersizlikleri

a ) Aort Kapak Yetersizligi

Aort kapak yetersizligi, izole bir anomali olarak nadir olup siklikla AD veya VSD
ile birlikte gorulir. Fonksiyonel degisiklikler, regurjitasyonun miktarina baghdir. Hafif
aort yetersizliginde diyastol sonu volum pek fazla etkilenmez. Orta ve agir
yetersizliklerde ise sol ventrikll genislemesi ve hipertrofisi, ventrikll dolus basincinda
artma olur. Belirgin aort kagagi varsa genellikle sol ventrikal duvar gerilimi artar. Sol
ventrikile olan regurjitan volim fazla ise aortada diyastolik basing diser. Cok agir
aort yetersizliginde sol taraf dolus basinglarinin ylikselmesi, buylk soldan saga santli

lezyonlarda oldugu gibi pulmoner konjesyon ve édeme yol agabilir (10).
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b ) Pulmoner Kapak Yetersizligi

izole pulmoner kapak yetersizligi nadir gorilir. En sik olarak diger
kardiyovaskuler hastaliklara eslik eder veya siddetli pulmoner hipertansiyona bagl
olabilir. Kapagin yetersizligi, sag ventrikul dig akim yolu obstriksiyonu igin uygulanan
cerrahi girisimlerden sonra meydana gelir (2). TrikUspit yetersizligi gibi pulmoner
yetersizlik de intrauterin ddonemde pulmoner direng ylksek iken sagd ventrikll volim
yuklenmesi, sag atriyal distansiyon, sistemik konjesyon ve kalp yetersizligine yol
acabilir. Siddetli pulmoner yetersizlikte en 6nemli adaptasyon mekanizmasi sag
ventrikdl hipertrofisi, duvar stresi ve diyastolik rezerv artmasidir (10).

4.4. Kalbin Anormal Pozisyonlari

Dekstrokardi : Kalbin sag hemitoraks icinde yerlesmis olmasi durumudur.
Akcigerler diafragma ve gogus kafesinin anotomik veya fonksiyonel anormallikleri
kalbin saga dogru yer degistirmesine neden olursa dekstropozisyon olarak
adlandirilir. Dekstrokardiden farkli olarak, kardiyak apeks solda yerlesmistir.

Mezokardi : Kalbin toraksin tam ortasinda olmasi ve apeksin orta hatta
yerlesmis olmasi durumudur.

Levokardi: Kalbin normal pozisyonda, sol hemitoraksta yerlesmesi ve apeksin
solda olmasi durumudur. Kalbin bu pozisyon anomalileri situs solitus (i¢ organlarin ve
atriyumlarin normal pozisyonda olmasi), situs inversus (atriyumlar veya i¢ organlarin
ters pozisyonda yerlesmis olmasi), situs ambigus (atriyum ve i¢ organlarin

pozisyonlarinin belirsiz olmasi) ile birlikte gorulebilir (34).
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5. GEREG VE YONTEMLER

Bolumuz Konya ve civar illerdeki saglik kuruluslari icinde tek Cocuk Kardiyoloji
unitesi olan merkezdir. Cocuk kardiyoloji poliklinigine muracaat eden veya konsulte
edilen her hasta ayni gun igerisinde bakilmakta ve aciliyetine gére EKO randevusu
verilmektedir. Calismamizda; bir yil suresince (1 Ocak 2008-1 Ocak 2009) Selguk
Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine ilk kez miracaat eden 4307
hasta prospektif olarak incelendi.

Tum hastalarin yas, cinsiyet, gelis sikayeti, anne-baba akrabalik durumu, DKH
olan kardes yada akraba durumu, eslik eden ekstrakardiyak anomali varligi, tim
hastalarin tanilari ile ilgili bilgiler kaydedildi ve incelendi.

Belirtilen tarihler arasinda ¢ocuk kardiyoloji poliklinigine muracaat eden 4307
hastanin her biri poliklinikte muayene edilip elektrokardiyografi (EKG) ve
telekardiyografileri de incelendikten sonra, acil olanlara hemen bakilip digerlerine
EKO randevusu verildi. Randevusuna gelen 3295 hastaya Hawlet Packard Sonos
5500 ekokardiyografi cihazi ile S 2-4 ve 12 sektor problari kullanilarak
ekokardiyografik inceleme yapildi.

Hastalar yas gruplarina gore 5’e ayrildi. Grup | yenidogan dénemi (1-30gun),
grup Il st cocugu dénemi (1 ay-2 yas), grup lll okul dncesi dénem (2-6 yas), grup IV
okul gocugu donemi (6-12 yas), grup V adolesan donemi (>12 yas).

Ekstrakardiyak anomali yada malformasyon, tanimlama zamanina
bakilmaksizin dogusta mevcut olup vicudun organ sistemlerinde, organlarin bir
bolumunun veya viucudun daha buyuk bolgesinde, hucrelerde yada hucreleri
olusturan vyapilarda intrensek anormal bir gelisimsel sUre¢ sonucunda olugsan
morfolojik defekt olarak tanimlandi (35).

Akrabalik; kan bagi olsun olmasin bir aile birligindeki iliskiyi gosteren terimdir.
Akrabalik dereceleri asagidaki gibi tanimlandi. Bazilarinda aile agaci c¢ikarilarak
tanimlama yapildi.

Birinci derece: Anne, baba, kardegler ile gocuklar birinci dereceden akrabadirlar.

ikinci derece: Blyiik anne, blylk baba, torunlar, teyze, hala, amca, dayi ve
yedenlerdir.

Uglincti derece: Birinci kuzenler, torun gocuklari, bliyik biylk anne ve baba,
blyuk hala, buyuk teyze, buyuk amca, buyuk dayi ve kardes torunlardir.

Doérdincu derece: Anne yada babanin kardeslerinin torunlaridir.
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Besinci derece: Ikinci kuzenlerdir. Yani dedeler, babaanne ile anneanne,
babaanne ile dede, anneanne ile dede; hala-dayi ¢ocuklari yada teyze ¢ocuklari yada
amca cocuklari olabilir (36).

Dogumsal kalp hastaligi tanimi, kalbin ve intratorasik buydk damarlarin
dogustan var olan yapisal anomalileri i¢in kullanildi. Fonksiyonel olarak énemli
olmayan bozukluklar ¢alismaya dahil edilmedi. Avrupa Cocuk Kardiyoloji Derneginin
tani kodlari esas alinarak 689 hastada saptanan dogumsal kalp hastaliklari 19 baghk
altinda siniflandinildi (37).

1- Atriyal septal defekt

2- Ventrikuler septal defekt

3- Atriyoventrikuler septal defekt (AVSD)
4- Hipoplastik sol kalp sendromu (HSoIKS)
5- Fallot tetralojisi (FT)

6- Patent duktus arteriyozus (PDA)

7- Turunkus arteriyozus (TA)

8- Pulmoner darlik (PD)

9- Pulmoner atrezi (PA)

10-Pulmoner kapak yoklugu sendromu
11-Aort darhgdi (AD)

12-Aort koarktasyonu (AK)

13-Blyuk arter transpozisyonu (BAT)
14-Buyuk arterlerin duzeltilmis transpozisyonu
15-Pulmoner vendz donuds anomalisi
16-Parasut mitral kapak

17-Tek ventrikdl (TV)

18-Cift cikimli sag ventriktl (CCSV)
19-Malpozisyonlar

Otuzalti haftadan klgUk dogan ve/veya yasi 3 aydan klguk olan bebeklerde
saptanan PDA’lar dikkate alinmadi. Ekokardiyografik inceleme sirasinda subkostal
bakida foramen ovale flap’i izlenmeyen, interatriyal septumun devamliliginin kesintiye

ugradigi (T bulgusu) ve soldan saga santi olan hastalar ASD olarak degerlendirildi.
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izole patent foramen ovale (PFO) tanisi alan hastalar normal olarak degerlendirildi.
Mitral yetersizligi olan MVP olgulari da DKH olarak degerlendirildi.

istatistiksel incelemeler bilgisayar yardimi ile SPSS (Statistical Package for
Social Sciences ) 13 programi kullanilarak yapildi. Bulgular ortalama * standart
sapma (SD) ve % degerleri ile verildi. Gruplar student-T testi, ortalamalar ki-kare testi

ile karsilastirildi. istatistiksel anlamlilik p<0,05 kabul edildi.
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6. BULGULAR
Ocak 2008-Ocak 2009 tarihleri arasinda Selguk Universitesi Meram Tip

Fakultesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine ilk kez muracaat eden 4307 hasta ¢alismaya
alindi. Bunlarin i¢cinden 1012 hasta EKO randevusuna gelmedi. Poliklinige muracaat
eden hastalarin 2346’s1 (%54.5) erkek, 1961’1 (%45.5) kizdi. (Grafik 1)

45.5%

54.5%

Grafik 1: Hastalarin cinsiyete gore dagihm

Yaslarina baktigimizda en kuguk hasta 1/365 yasindayken en blyuk hasta 18
yasindaydi. Yas ortalamasi 75.1+ 61.9 ay , ortanca degeri 72 ay idi. Ortalama agirlik
22.8 £17.2 kg. ( minumum 600gr, maksimum 105 kg)

Basvuru sebeplerine bakildiginda sirasiyla ufurdm duyulmasi (%37.7),
konsultasyon istenmesi (%22.3), gdgus agrisi (%17.9), eklem agrisi (%3.8), ¢arpinti
(%3.4) ilk 5 sebepti. Carpinti, bayllma, bas donmesi ve anormal hareket sikayetleri
kizlarda daha ¢ok gorullrken; Ufurim duyulmasi, gégus agrisi, eklem agrisi, nefes
darhgi, eklem sisligi sikayetleri erkeklerde daha fazla idi. Bunlarin yaninda diger
sikayetler, dudaklarda morarma, halsizlik, bas agrisi ve terleme gibi sikayetlerdi
(Tablo 2).
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Tablo 2: Basvuru sebeplerine gore hasta dagilimi

Basvuru sebebi Sayi % Erkek Kiz E/K
Uftirim duyulmasi 1625 37.7 929 696 1.3:1
Konstultasyon 961 22.3 528 433 1.2:1
Gogus agrisi 771 179 406 365 1.1:1
Eklem agrisi 162 3.8 85 77 1.1:1
Carpinti 148 3.4 68 80 1:1.1
Genel kontrol 144 3.3 84 60 1.4:1
Bayilma 138 3.2 61 77 1:1.2
Dudaklarda morarma 129 3.0 66 63 1:1
Nefes darligi 84 19 46 38 1.2:1
Bas donmesi 47 11 18 29 1:1.6
Cabuk yorulma 32 07 24 8 31
Kardiyomegali stiphesi 29 0.7 18 11 1.6:1
Halsizlik 13 0.3 3 10 1:3.3
Anormal hareketler 11 0.3 1 10 1:10
Eklem sisligi 9 0.2 7 2 3.5:1
Bas agrisi 2 00 2 0 2:0
Terleme 2 00 0 2 02
TOPLAM: 4307 100 2346 1961 1.1:1

Hastalarin %22.3’0 konsultasyonla gonderilmisti. Konsultasyon istenmesi olarak
degerlendirilen gruba diger ¢ocuk servis ve polikliniklerinden ve diger bdlimlerden
istenen konstltasyonlar alindi. Ufiriim duyulmasi, goégus agrisi ve Akut Romatizmal
Ates ( artrit,kardit ve kore) dugunulerek istenilen konsultasyonlar bu gruba alinmadi.
Bu grupta; hematolojik ve onkolojik hastalarda kardiyak tutulum ve uygulanacak
kemoterapi  nedeniyle  geligebilecek  kardiyotoksisite  agisindan  kardiyak
degerlendirme, her tlrlG kardiyotoksisite riski tasiyan ilaci baslamadan dnce (6rnegin,
dikkat eksikligi hiperaktivite sendromunda metilfenidat baslamadan Once), yogun
bakim hastalarinda ve kronik hastaliklarda (Talasemi, kronik bobrek yetmezIigi gibi)
kalp fonksiyonlarinin degerlendirmesi, kas hastaliklarinda, sebebi bulunamayan
atesler de olasi miyokardit, perikardit ve infektif endokardit varliginin arastiriimasi,

hipertansiyonu ve obezitesi olan hastalarda kardiyak degerlendirme, sendromik
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hastalarda ya da ekstakardiyak anomali varliginda egslik eden DKH’nin arastiriimasi,
tekrarlayan bronsit ya da akciger enfeksiyonlarinda, diyabetik anne bebekleri ve
prematureler i¢in, opere olacak hastalarda operasyon oncesi degerlendirme amaciyla
istenen konsultasyonlar dahil edildi. Konsultasyon istenen hastalarin da %17.6’si
EKO randevusuna gelmemisti. En fazla konsultasyon sut c¢ocuklugu (grup II)
dénemindeki hastalar igin istenmisti (%31.1). Konslltasyon istenen hastalarin
aldiklari tanilara bakildiginda %78’inde herhangi bir kardiyovaskuiler hastalik tespit
edilmezken bu hasta grubunda en sik gorulen DKH kugik sekundum ASD idi.

Hastalarin aldiklari tanilar grafik 2 de verilmistir.
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Grafik 2: Konsiiltasyon istenen hastalarin aldiklar tanilar

Genel kontrol grubunda 144 hasta (%3.4) vardi. Burada herhangi bir sikayeti
olmadigi halde, ailelerin gocuklarini kardiyak degerlendirme amaciyla poliklinigimize
getirmeleri kastedildi.

Hastalarin 129'u (%3) aglarken yada durduk yerde, dudaklarda yada ylzde
morarma sikayetiyle, kalbinde bir sorun olabilecegi endisesiyle getirildi. Yirmidokuz
hasta (%0.7) herhangi bir sebeple g¢ekilen akciger filminde kalbinin blyuk olabilecegdi
dusunultp, kardiyak degerlendirme oOnerilen hastalardi. Bu hastalar gogunlukla sut
cocuklugu déneminde ki hastalar (cogunlugu yatirilarak ¢ekilen akciger filmleri idi ) ve
2-6 yaglari arasinda ki hastalardi.

Go6gus agrisiyla gelen 771 hastadan %54.9 unda herhangi bir kardiyovaskuler
patoloji tespit edilmezken, %33.5’i EKO randevusuna gelmemisti. Kardiyak kokenli
gogus agrisi orani %11.6 tespit edildi. Bunlarin iginde en sik tespit edilen tani 70
hasta ile DKH idi. G6gus agrisi nedeni olabilen en sik gorilen DKH tipi 41 hastayla
(%58.6) ASD bulundu. Diger DKH tipleri 7 hastada MVP, 5 hastada VSD, 8 hastada
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ASD+VSD+BDKHB, 4 hastada PDA, 2 hastada PD, 2 hastada AK, 1 hastada
AS+subaortik membran tespit edildi. DKH digi gédus agrisi nedenleri olarak, 14
hastada ARA (kalp tutulumu), daha sonra 1 hastada KMP, 1 hastada ritim bozuklugu
ve 1 hastada kardiyak kitle tespit edildi (Grafik 3).

Kitle, 1% Ritim
Bozukludgu,1%

ARA, 16%

KMP, 1%

DKH, 81%

Grafik 3: Kardiyak kokenli gogiis agris1 nedenleri.

Yas gruplarina baktigimizda en fazla hasta 6-12 yas grubundaydi (grup IV).
Gelis sebeplerine baktigimizda yenidogan, sut gocuklugu ve okul 6ncesi donemde en
sik sikayet ufurim duyulmasi (sirasiyla %55.2, %50.6, %59.8) iken; okul ¢agi ve
adolesan donemde en sik sikayet gogus agrisi ( sirasiyla %32.3, %33.2) idi. Tablo 3

de yas gruplarina gore hasta dagilimi verildi.
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Tablo 3: Yas gruplarina gore hasta dagilhim

Hasta oOzellikleri Grup!l Grupll  Gruplll  GruplV  GrupV Toplam
Hasta sayisi(%) (ﬁ;) (Sg.%) (16582) (1;;1_71) 839(19.5) 4307
cheaz(@ | i somo 7w s o
Uflirim duyulmasi (%) 276 446 407 394 102 1625

(55.2)  (50.6)  (59.8) (27.8) (12)
Konsdiltasyon(%) (:31.13) (3?2.22) (11283) (11 2?.91) (21(;.58) 961
Gogiis agrisi(%) . . 68 (23 (382 771
Eklem agrisi(%) - } (21_76) (57_3,) (gg) 162
Carpinti(%) 10.2)  5(0.5) (212) (g_g) (%1) 148
Genel kontrol(%) 1122) 4247 2202 408 144
Bayiima(%) - (01.1) (21.75) (f.%) (Sﬂ) 138
ﬁ‘é‘?ﬁﬂ?é?% 56  e4 928 14 of 129
Nefes darligi(%) (1?8) (0?9) (06.58) (gﬁ) (11 .%) 84
Bas déonmesi(%) - - (0?3) (11_?) (:?.?1) 47
Cabuk yorulma(%) i (01.1) (01.1) (12_%) (0?8) 32
Kardiyomegali 1 18 6 2 2 29
sliphesi(%) (0.2) (2.0) (0.8) (0.1) (0.2)
Halsizlik(%) ] ; (01_1) (0?6) (0?3) 13
Anormal hareketler(%) - - (01_1) (0‘_12) 6(0.7) 11
Eklem sisligi(%) : : (01.1) (0?’2) (0?5) 9
Terleme (%) - - (01_1) (01_1) - 2
Bas agrisi(%) - - - - (0?2) 2
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EKO randevusuna gelen hastalar aldiklari tanilara gére degerlendirildiklerinde
siraslyla 2446 hastada (%74.2) normal kardiyovaskuler sistem degerlendiriimesi,
689’unda (%20.9) DKH ve 96’sinda (%2.9) Akut Romatizmal Ates (artrit, kardit ve
kore ) yer aliyordu. Diger tanilar vazovagal senkop, perikardit, kardiyomiyopati (KMP),
ritim bozuklugu ve kardiyak kitle idi. Tablo 4 de tanilarin dagihmi verildi.

DKH, ritim bozuklugu ve perikardit erkeklerde daha fazla iken; vazovagal
senkop, kalpte kitle ve KMP kizlarda daha fazla idi. Akut romatizmal ates (ARA) tani
grubu iginde 52 hasta kardit (aktif yada gegcirilmis), 9 hasta kardit (aktif yada gegirilmis)
ve sydenham koresi birlikteligi, 24 hasta artrit ve 10 hasta sadece sydenham koresi
tanisi aldi.

KMP’lere baktigimizda 6’si Dilate KMP, 6’si Hipertrofik KMP ve 2’si Restriktif
KMP idi ve bunlarin birinde sekundum ASD ve noncompaction da vardi. Ritim
bozukluklari icinde 4’0 Wolf-Parkinson-White Sendromu, 3’0 supraventrikiler
tasikardi, 1’i sinUs tasikardisi ve digerleri AV tam blok ve 1. derece AV bloktu.
Perikardit 9 hasta da tespit edildi. Kitle tespit edilen 4 hastadan 2’sinin Ttberoskleroz

tanisi vardi.

Tablo 4: Hastalarin aldiklari tanmilar

Tanilar Sayt % Erkek Kiz E/K
NKVS 2446 74.2 1373 1073 1.2:1
DKH 689 209 348 341 1:1
ARA 96 29 48 48 1:1.3
Vazovagal senkop | 27 08 10 17 1:1.7
Kardiyomiyopati 14 04 6 8 1:1
Ritim bozuklugu 10 03 6 4 1.5:1
Perikardit 9 03 5 4 1.2:1
Kardiyak kitle 4 01 1 3 1:3
Toplam 3295 100 1797 1498 1.1:1

OUfirim  duyulmasi sebebiyle basvuran hastalarin  aldiklari  tanilara
bakildiginda %70.9 masum ufurim, %26.6 DKH, %1.3 ARA tespit edildi. KMP,
perikardit ve kitle tanilari da toplamda %0.9’luk bir oran teskil ediyordu (Grafik 4).

Masum dfurimi olan olgular cinsiyetlerine goére degerlendirildiginde %58.4’0
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erkek, %41.5'i kizdi. Masum ufurGmler normal kardiyovaskuler sistem

degerlendirmesi i¢ine alindl.

KMP, Perikardit,
Kitle, %0.9

ARA, %1.3

KKH, %26.9

MASUM UFURUM,
%70.9

Grafik 4: Ufiiriim duyulmas: sikayetiyle gelen hastalarin aldig: tanilar

Hastalarin  tanilari  yas gruplarina gore degerlendirildiginde normal
kardiyovaskuler sistem degerlendirmesi, vazovagal senkop ve perikardit en sik 6-12
yas da gorulurken, DKH en sik yenidogan ve sut ¢gocuklugu doneminde tespit edildi
(Tablo 5).

Tablo 5: Tamlara gore yas grubu dagilimi

Tanilar Grup | Grup I Grup 1l Grup IV GrupV  Toplam
NKVS(%) 260(10.6) 487(19.9) 404(16.5) 826(33.7) 469(19.1) 2446
DKH(%) 184(26.7) 221(32.1) 79(11.5) 134(19.4) 71(13.0) 689
ARA(%) ; ; 6(6.3)  44(45.8) 46(47.9) 96
;’:jﬁ;’gﬁj") ; ; 6(22.2) 12(44.4) 9(333) 27
Kardiyomiyopati(%) | 1(7.1)  5(35.7) ; 3(21.4) 5(357) 14
Ritim bozuklugu(%) i i 4444) 3(33.3) 2(222) 9
Perikardit(%) 1(11.1) ; 1(11.1)  4(444) 3(333) 9
Kardiyak Kitle(%) 1(25) 2(50) ; 1(25) i 4
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EKO randevusuna gelen hastalar dikkate alindiginda DKH orani %20.9
(689/3295 hasta) iken, DKH olmayan %79.1 (2606 hasta) idi. Erkek- kiz orani 1:1 idi.
DKH siklikla yenidogan ve sut ¢ocuklugu déneminde tespit edildi (%26.7 ve %32.1).
Yas ortalamasi 44.8+58.2 aydi ( 0-17 yas). Dogumsal kalp hastaliklari iginde izole
ASD 282 (%40.8) olgu ile en ¢ok gdzlenen DKH tipiydi. izole VSD 105 (%15.2) olgu
ile ikinci sirada yer aldi. Uglincii siklikta ASD+VSD birlikteligi 78 (%11.3) tespit edildi.
Daha sonra ASD+BDKHB birlikteligi 50 olgu (%7.3) ve ardindan sirasiyla PD 28
(%4.1), PDA 24 (%3.5), FT 24 (%3.5), AD 19 (%2.8), AK 11 (%1.6), AVSD 11
(%1.5), MVP 8 hastada (%1.2) izlendi (Tablo 6).

Tablo 6: DKH’larimin cinsiyete gore dagilimi

DKH Tipi Sayt % E K E/K
izole ASD 282 40.8 148 134 1.1:1
izole VSD 105 152 51 54 11
ASD + VSD 78 113 32 46 114
ASD + BDKHB* 50 73 22 28 1:1.2
Pulmoner darlik 28 41 12 16 113
PDA 24 35 9 15 1.1.6
Fallot tetralojisi 24 35 16 8 2:1
Aort darhigi 19 28 12 7 171
AK 11 1.6 10 1 10:1
AVSD 11 1.5 8 3 2.6:1
VSD+BDKHB 8 1.2 4 4 1:1
ASD+VSD+BDKHB 8 1.2 5 3 1.6:1
MVP 8 1.2 3 5 116
BAT 6 0.9 3 3 1:1
Turunkus arteriyozus | 5 0.7 2 3 115
CCSsV 4 0.6 3 1 3:1
TAPVDA 4 06 2 2 1:1
Malpozisyon 4 0.6 2 2 1:1
BDKHB 3 0.4 1 2 1:2
Tek ventrikil 2 0.3 1 1 1:1
HsolKS 1 0.1 - 1 -
Pulmoner atrezi 1 0.1 - 1 -
Dizeltiimis BAT 1 0.1 1 - -
Pul. kapak yoklugu 1 0.1 1 - -
Parasut mitral kapak 1 0.1 1 - -
TOPLAM: 689 100 349 340 1:1

*BDKHB: Basit dogumsal kalp hastaliklari birlikteligi (PD+tAStAK+tMVP+PDA)
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Yas gruplarina gore DKH’nin dagihmi degerlendirildiginde yenidogan ve sut
cocuklugu doéneminde yogunlastigi goérildi. Farkli olarak AS ve AK siklikla 6
yasindan sonra tani aldi (grup IV,V). AS’larinin 13’'Unde ve AK'nin 4’Unde bikUspit
aorta mevcuttu (Tablo 7).

Tablo 7: DKH’larimin yas grubuna gore dagilimi

DKH TiPi GRUPI GRUPII GRUP Il GRUP IV GRUPV TOPLAM
(say1,%) (say1,%) (say1,%) (say1,%) (say1,%)  (say1)
izole ASD 66 94 35 54 33 282
(23.4) (33.3) (12.4) (19.1) (11.7)
izole VSD 39 31 14 14 7 105
(27.6) (29.5) (13.3) (13.3) (6.6)
ASD+VSD 29 23 2 18 6 78
(37.1) (29.8) (2.5) (23.0) (7.6)
ASD+BDKHB 9 27 1 6 7 50
(18) (54) (2) (12) (14)
Pulmoner darlik 7 9 3 8 1 28
(25.0) (32.1) (10.7) (28.5) (3.5)
PDA 2 7 7 5 3 24
(8.3) (29.1) (29.1) (20.8) (12.5)
Fallot tetralojisi 12 7 5 ) ) o4
(50.0) (29.1) (20.8)
Aort darligi ) 4 4 9 2 19
(21.0) (21.0) (47.3) (10.5)
Aort koarktasyonu ) 3 ) 3 5 11
(27.2) (27.2) (45.4)
AVSD 4 4 3 ) ) 11
(36.3) (36.3) (27.2)
MVP - 1 1 3 3 8
ASD+VSD+BDKHB 2 3 3 - - 8
VSD+BDKHB 4 3 - 1 - 8
BAT 4 2 - - - 6
Turupkus 4 1 ) ) ) 5
arteriyozus
Malpozisyon 1 1 - 2 - 4
CCSV 1 2 1 - - 4
TAPVDA 1 1 2 - - 4
BDKHB - 1 - 2 - 3
Tek ventrikul 2 - - - - 2
Parasut mitral kapak - 1 - - - 1
HsolKS.
1 - - - - 1
Pulmoner atrezi - - - - 1
Pulmoner kapak
- 1 - - - - 1
yoklugu sendromu
Duzeltiimis BAT - - 1 - - 1
TOPLAM: 190 225 82 125 67 689
(27.5) (32.6) (11.9) (18.1) (9.7)

45



DKH’lari iginde en sik goruleni ASD idi. Saptanan ASD’ler izole olabildigi gibi,
ASD+VSD, ASD+VSD+BDKHB ve ASD+BDKHB seklinde diger DKH ‘lari ile birlikte
goruldu. Hastalarin dagilimina baktigimizda 403 hastada (%96.4) sekundum ASD, 9
(%2) hastada sinus venozus tipi ASD ve 6 (%1.6) hastada primum ASD tespit edildi
Tablo 8 de ASD dagilimi verildi.

Tablo 8: ASD dagilim

ASD tipi Hasta sayisi %

Sekundum ASD 403 96.4
SinUs venozus tipi ASD 9 2.0
Primum ASD 6 1.6
Toplam 418 100

VSD’lerin tim VSD gruplan (izole VSD, ASD+VSD ve VSD+BDKHB dahil)
icinde yerlesim yerlerine gore dagihmina baktigimizda en sik olarak 107 (%52.9)
olguda perimembran6z VSD bulundu. Maskuler VSD 95 (%47.1) olguda tespit edildi
Tablo 9 da VSD dagilimi verildi.

Tablo 9: VSD dagilimi

VSD tipi Hasta sayisi %
Muskuler VSD 95 47 1
Perimembrandz-Outlet VSD 75 37.1
Perimembranéz-inlet VSD 32 15.8
Toplam 202 100.0

Siyanotik dogumsal kalp hastaliklarindan en sik Fallot tetralojisi, 24 (%3.5)
hastada tespit edildi. Cogunlugu erkek hastalardi (%66.6). Sadece bir hasta da eglik
eden ASD mevcuttu. ikinci siklikta BAT, 6 hastada saptandi (%0.9) ve bunlarin kiz-
erkek orani 1:1 idi. Dlzeltilmis BAT 1 hastada vardi. TA hastalarinin 3'G tip |, 2’si tip
IV’di. Serimizde tip Il ve tip Il turunkus tespit edilmedi. Bunlarin disinda 2 tek
ventriktl, 1 HsolKS, 1 pulmoner atrezi ve 1 pulmoner kapak yoklugu sendromu
yenidogan doneminde tespit edildi. BAT ve TA olgularinin 4’er tanesi yenidogan
déneminde digerleri 2 aylikken tespit edildi. Pulmoner atrezi VSD ile beraberdi. Bir

hastamizda parasut mitral kapak ve dilate KMP birlikteligi tespit edildi.
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Malpozisyonlara baktigimizda 2 hastada dekstrokardi, 1 hastada mezokardi,1
hastada situs inversus totalis tespit edildi ve bu hastada el ayak anomalileri ile frontal

bossing eslik ediyordu.

6.1. Dogumsal Kalp Hastaliklari ve Akrabalik
Tespit edilen 689 DKH’li hastanin genetik sendromlari galisma disi biraktiktan

sonra kalan 651 hastadan 127’sinde (%19.5) anne-baba akrabaligi vardi. En sik
olarak 3.derece akrabalik 87 hasta da tespit edildi, ikinci siklikta 5. derece akrabalik
33 hastada mevcuttu, 4. derece akraballk ise 7 hastada vardi. Grafik 5'de
DKH’larindaki akrabalik dereceleri, Tablo 10°da ise DKH’lari tipi ve akrabalik oranlari
verilmigtir ve buradaki oranlara Down sendromu, Turner sendromu, Alagille
sendromu, Digeorge sendromu ve CHARGE sendromu dahil edilmemistir. Kontrol
grubu olarak cocuk kardiyoloji poliklinigimize bagvuran ve akrabalik bilgisine
ulasilabilen 2430 hasta alindi. Kontrol grubumuzda akrabalik %20.8 olarak bulundu

ve ¢cogunlugu 3. derece akrabalikti.

@ 5° AKRABALIK
26%

0 4° AKRABALIK
6%

3° AKRABALIK
68%

Grafik 5: DKH’larinda akrabalik derecesi
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Tablo 10: DKH’larinda akrabalik oranlari

DKH Tipi Say! Akrabalik sayisi Akrabalik % P
izole ASD 266 42 15.7 p>0.05
izole VSD 100 23 23.0 p>0.05
ASD + VSD 74 12 16.2 p>0.05
ASD + BDKHB* 49 8 16.3 p>0.05
Pulmoner darlik 28 8 28.5 p>0.05
PDA 23 4 17.3 p>0.05
Fallot tetralojisi 22 8 36.3 p>0.05
Aort darhigs 19 6 315 p>0.05
Aort koarktasyonu 11 2 18.1 )
AVSD 4 2 50.0 -
VSD+BDKHB 7 3 42.8 -
ASD+VSD+BDKHB 8 3 37.5 )
MVP 8 1 12.5 }
BAT 6 - - -
Turunkus arteriyozus 5 3 60.0 )
CGSV 3 - - -
TAPVDA 4 1 25.0 }
Malpozisyon 4 1 25.0 }
BDKHB 3 - - -
Tek ventrikul 2 - - -
Hipoplastik sol kalp 1 - - -
Pulmoner atrezi 1 - - -
Dizeltilmis BAT 1 - - -
Pul. kapak yoklugu s. | 1 - - -
Parasit mitral kapak 1 - - -

TOPLAM: 651 127 19.5 p>0.05
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6.2. Dogumsal Kalp Hastaliklari ve Sendromlar
Calismamizda sendromlar ve eslik eden dogumsal kalp hastaliklar

degerlendirildiginde 42 Down Sendromlu hasta tespit edildi. Bunlarin 28’'inde (%66.6)
DKH mevcuttu ve %46.4°U erkek, %53.5’i kizdl. Yas ortalamasi 20.7+47.8 aydi. Eslik
eden DKH ‘i iginde en sik olarak izole ASD goéruldi. Daha sonra sirasiyla AVSD,
ASD+VSD birlikteligi, izole VSD, PDA, Fallot Tetralojisi ve CCSV tespit edildi
(Tablo 11).

Tablo 11: Down Sendromlu hastalarin dagilimi

Hasta ozellikleri | Erkek sayr Kiz sayr Toplam sayi
% % %
NKVS 7 7 14
(35.0) (31.8) (33.4)
izole ASD 5 5 10
(25.0) (22.7) (23.8)
AVSD 3 4 7
(13.6) (18.1) (16.6)
izole VSD 1 3 4
(5.0) (13.6) (9.5)
ASD +VSD 2 2 4
(10.0) (9.0) (9.5)
PDA 1 1
(5.0) i (2.4)
Fallot tetralojisi 1 1
(5.0) i (2.4)
CCSV 1 1
] (4.5) (2.4)
Toplam 20 22 42

Down sendromu disinda diger sendromlar ve eslik eden DKH
degerlendirildiginde 3 Turner sendromlu hastada sirasiyla sekundum ASD, muskuler
VSD, sekundum ASD+AD tespit edildi. Alagille sendromlu 2 hastada sekundum ASD,
Glikojen Depo Hastaligi ve Digeorge sendromunda sekundum ASD, Morquio
sendromunda primum ASD, Mcload sendromunda VSD+PDA ve CHARGE
sendromunda FT tespit edildi. Sendromlar ve eglik eden DKH dagiimi Tablo 12'de
verildi.

DS’lu 42 hastadan sadece 5 tanesinde anne-baba akrabaligi vardi ve
bunlarinda 4’G Uglncu derece akrabalikti. Calismamizda ki Turner, CHARGE,

Morquio ve Alagille ve Digeorge sendromlu hastalarda akrabalik yoktu.
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Tablo 12: Sendromlar ve eslik eden dogumsal kalp hastaliklar:

Sendromlar DKH goérulen Eslik eden dogumsal kalp hastaliklari
hasta sayisi
Down 28 izole ASD 10 hasta, AVSD 7 hasta, izole VSD 4
sendromu hasta, ASD+VSD 4 hasta, PDA 1 hasta, Fallot
tetralojisi 1 hasta ve CCSV 1 hasta
Turner 3 Sekundum ASD, muskuler VSD, sekundum ASD +
sendromu AS
Morquio 1 Primum ASD
sendromu
Mcload 1 PDA + miiskiller VSD
sendromu
Glikojen depo 1 Sekundum ASD
hastalig!
Digeorge 1 Sekundum ASD
sendromu
CHARGE 1 Fallot tetralojisi
sendromu
Alagille 2 Sekundum ASD
sendromu

6.3. Dogumsal Kalp Hastalilari ve Ekstrakardiyak Anomaliler
Dogumsal kalp hastaligina eglik eden diger dogumsal ekstrakardiyak

anomaliler;  kraniyofasiyal anomaliler, solunum sistemi, gastrointestinal sistem,
genitouriner sistem ve kas iskelet sistemi olarak gruplandirildi ve en sik
kraniyofasiyal anomaliler tespit edildi. Bu hastalarda mikrosefali 2 hastada,
ensefalosel, anoftalmi, kolobom, katarakt, frontal bossing birer hastada, yarik damak-
dudak 4 hastada ve cilt defektleri 3 hastada (vitiligo, hemanjiyom) mevcuttu.
Gastrointestinal sisteme ait anormallikleri olarak umblikal herni ve inguinal herni 5
hastada, diyafragma hernisi, 6zefagus atrezisi, biliyer atrezi, anal atrezi, omfolosel,
anorektal malformasyon birer hastada goéruldi. Genitouriner anomalilerden renal kist,
vezikouUreteral refll, bifid skrotum, renal agenezi birer hastada saptanirken solunum
sistemine ait malformasyonlardan ise 1 hastada akciger hipoplazisi tespit edildi. Kas
iskelet sistemine ait el ve ayak anomalileri 2 hastada , gelisimsel kalga displazisi ve
pes ekinovarus birer hastada tespit edildi. Bazi hastalarda bu anomalilerin birkaci
birlikte goruldu. Ancak DKH ve eglik eden ekstrakardiyak anomaliler birlikte

degerlendirildiginde istatistiksel 6nem arz etmeyecek kadar azdi.
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Ayrica calismamizda sadece 16 olguda DKH’li akraba oykusu (1.ve 2. derece
akrabalarda) tespit edildi. Bu %3.3’lUk bir oran teskil ediyordu ve istatistiksel bir
anlami yoktu (p>0.05).
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7. TARTISMA

Cocukluk gaginda kalp hastaliklarinin tespit edilmesinde en énemli asama her
muayeneye gelen gocugun kardiyolojik degerlendiriimesinin dikkatli yapilmasi ve en
hafif siddetteki Ufurimlerin bile gézden kagiriimamasidir. Kardiyovaskuler sistem
muayenesinde en sik rastlanan bulgu Gfuriimdar. Ufurim normal, saglikli gocuklarin
bile %30-40’inda duyulabilir. Cocukluk ¢aginda uftrimler her yasta bulunabilir, sikligi
6 ay ile 15 yas arasinda en fazladir (38). ilk incelemeler genellikle birinci basamak
saglik hizmeti veren pratisyen hekimler tarafindan gerceklestirilir. iyi egitiimis Cocuk
Saghgr ve Hastaliklari uzmanlari veya Aile Hekimleri masum ufurimleri patolojik
ufarimlerden ayirt edebilme yetenegine sahiptir. Bunun yani sira ¢ocuklarda Gfarim
duyulmasi, masum ufarim bile olsa aileler igin ¢ok buylk endise yaratmaktadir. Cogu
zaman hastalar bu sebeple, cocuk kardiyologlarina sevk edilmektedirler.

Masum dfurimler bagka bir kardiyovaskuler anomali ile birlikte bulunmayan
yaygin olarak sistolik fazin erken déneminde, ejeksiyon hizi ve dolus voliumunin
artisina bagl olarak, en iyi sirt Ustu yatar durumda duyulan Gftrimlerdir. Genellikle
ates, kansizlik ve heyecan gibi kalbin hizli ¢alismasina neden olan durumlarda
ufurim giddeti artar. Bu nedenler ortadan kalktiginda ufurim azalir veya kaybolur.
Ayrica vucut pozisyonu ve solunumla da degisebilir. Hastalarin ¢gogunda afarim bir
atesli hastallk nedeniyle doktora gittiklerinde farkedilir. Bununla birlikte, kalp
hastaliklari ile ayirici tanisinin yapilmasi gereklidir. Siklikla masum Uftrimler kalp
hastaliyi zannedilebildigi gibi, bazen de organik kalp hastaliklari masum Gftaram
zannedilerek tani ve tedavide gecikmeye yol acarlar. Tani konan Gftrimlerin blyuk
¢ogunlugu masum Uufiarim olmasina karsin ayni yas grubunda dogumsal veya
romatizmal kalp hastaliklarinin varligi nedeniyle masum Gfurimi patolojik olandan
ayirmak onemlidir.

Calismamizda da en sik basvuru sebebi Gfurum duyulmasiydi (%37.7) ve
ufirim duyulmasi sikayetiyle gelen hastalarin bayuk ¢ogunlugunda EKO incelemesi
sonrasi masum ufurim (%70.9) saptandi. Cocukluk ¢aginda masum ufarimlerin
prevelansi literatirde %6-90 arasinda bildirilmistir. (39, 40). Fogel 1960 da (41)
masum ufurim insidansini kardiyak degerlendirme igin refere edilen pediatrik
populasyonda %63 olarak bildirmistir. Bizim oranimiz bu g¢alismayla benzer nitelikte

bulundu. Van’da 2004 yilinda yapilan ¢alismada ilkégretim ¢agdi ¢cocuklarinda masum
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ufardm sikhgi %3.46 saptanmistir (42). Bu o6rneklerde goruldagu gibi masum aftram
sikligi ¢alisilan merkeze ve populasyona gore degismektedir.

Calismamizda GfGrim duyulmasi siklikla 6 yasina kadar tespit edilirken daha
ileri yaslarda ufurum duyulma sikligi olduk¢a azalmaktaydi. Bu yastan sonra siklikla
basvuru sikayeti gogus agrisiydi. Gogus agrilari ¢ocukluk ¢agindaki agri yakinmalari
arasinda oldukga sik gortlmekte, bas ve karin agrilarindan sonra uglncu sirada yer
almaktadir. Kardiyak, pulmoner, gastrointestinal, psikojenik ve gogus duvarina ait
nedenler gogus agrisina yol agabilir. Ancak Ozellikle uzun suredir devam eden
agrilarda organik bir neden bulma olasiligi azalmaktadir. Kalp hastaliklari ¢ocukluk
¢aginda genellikle goégus agrisina neden olmamalarina karsin, Ozellikle sUresi
uzadiginda aileleri tedirgin etmekte ve nedene yonelik ayrintili incelemelere
gidilmektedir. Gogus agrisi cocukluk g¢aginda Ozellikle preadolesan ve adolesan
donemde sik gorulen bir yakinmadir. Acil Kliniklere basvurularin %0.3-5'ini
olusturdugu bildirilen yayinlar vardir (43). Calismamizda gogus agrisi sikayetiyle
basvuran 771 (%17.9) hastanin, ¢cogunlugu 6 yas Ustu hastalar olup %54.9'unda
herhangi bir kardiyak patoloji tespit edilmedi. Gogus agrisi sikayetiyle gelen
hastalarin cogu erkekti ancak cinsiyet farki istatistiksel olarak anlamli degildi (p>0.05).
Bu hasta grubunun %33.5 ‘i EKO randevusuna gelmedi ve EKO incelemesi yapilan
hastalarda kardiyak kokenli goégus agrisi sikhdi %11.6 olarak saptandi. Kervancioglu
ve ark. (43) galismasinda bu oran %7.4, Saglam ve ark. (44) calismasinda %43.7
bulunmustu. Bu hastalarin %33.5’'nin EKO randevusuna gelmemis olmalari da bu
hastalarda kardiyak olmayan koken dusinmemize yol acti. Kardiyak kokenli gogus
agrilarinin  baslica nedenleri arasinda ise, aort darligi, obstruktif hipertrofik
kardiyomiyopati, pulmoner darlik, MVP, perikardit, koroner arter anomalileri, aort
diseksiyonu, aort anevrizmasi, Kawasaki hastaligi, miyokardit gibi miyokardin
enflamatuar hastaliklari ve kalbin ritim sorunlari sayilabilir (45). Calismamizda gogus
agrisi ile gelen hastalarda en sik tespit edilen dogumsal anomali kiglik sekundum
ASD idi. (%58.6). St ¢ocuklugu ve erken cocukluk déneminde ASD’ler genellikle
asemptomatik seyreder, yenidogan doneminde veya siklikla yasamin 6-8. haftasinda
ufrim duyulmasi ile fark edilirler. Kugluk defektler tamamen asemptomatik
seyrederken, orta-genis defektlerde ve soldan saga santli fazla olan hastalarda
cocukluk doneminde c¢abuk yorulma beklenen bir yakinmadir, ¢ocuk buyudukce
Ozellikle 2. dekatta egzersiz intoleransi daha dikkat ¢ekici hale gelir (46). Dolayisiyla

ASD de gogus agrisi beklenen bir yakinma degildir. Calismamizda ASD’nin gogus
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agrisi  sikayetiyle bagvuran hastalarda sik rastlanmasinin sebebi ¢alisma
grubumuzda ASD sikhginin beklenenden fazla olmasi olabilir. Bu hastalarda tespit
ettigimiz ASD’lerin  ¢ogunun kuiglik sekundum ASD olmalari nedeniyle gogus
agrisina neden olamayacagini dugunuyoruz. Yine de c¢ocukluk cagindaki gogus
agrilarinda kardiyak koken nadir olmakla birlikte, varligi beklenmedik hayati
sonuglara yol agabileceginden ayirici tani dikkatli yapiimalidir, bu baglamda bizim
calismamizda ARA, KMP, kardiyak kitle, AD, PD, AK, PDA gibi ciddi kardiyolojik
tanilar tespit edilmigtir.

Ufarim duyulmasi ve gogus agrisi disinda diger bagvuru sebepleri eklem
agrisi ve eklem sisligi, carpinti, bayilma, dudaklarda morarma, nefes darligi, bas
donmesi, ¢abuk yorulma, kardiyomegali suphesi, halsizlik, anormal hareketler, bas
agrisi ve terleme olarak siralanmaktaydi. Tum bu sikayetlerle bagvuran hastalarin
tanilar degerlendirildiginde; sikayeti her ne olursa olsun EKO incelemesi yapilanlar
degerlendiriimeye alindiginda 2446 hastada (%74.2) herhangi bir kardiyovaskuler
patoloji tespit edilmedi.

Calismamizda kardiyovaskuler patoloji saptanan hastalarda en sik tespit
edilen tani DKH idi. DKH’lari, dogumda var olan yapisal ya da fonksiyonel kalp
hastaliklari olarak tanimlanirlar. Tanisi dogumdan sonra konulsa bile dogumda var
oldugu dusundlen kalp hastaliklari bu  tanimlamaya girerler. Dogumsal kalp
hastaliklari ile viruslar, ilaglar gibi ¢evresel faktorler ve genetik faktérler arasinda
onemli bir iliski oldugu kabul edilmektedir. Bu bulgular dogumsal kalp hastaliklarinin
sebebinin poligenik veya multifaktoriyel olabilecedini dusundirmektedir. DKH'nin
gercek sikhgini sdyleyebilmek icin bu hastalia sahip olan olgularin timuane tani
konulmasi gerekmektedir. Ancak bu bazi nedenlerden dolayr mimkuin degildir. Bu
nedenlerin basinda, hastaliklarin dogru tanisini koymak igin gerekli tibbi donanim ve
deneyimli gocuk kardiyologu sikliginin henlz birgok klinikte yeterli dizeyde olmamasi
gelir. Diger bir sebep ise bircgok DKH'na tani koyduracak semptom ve muayene
bulgularinin silik veya zor bulgu verir olmasidir.

Literatirde DKH prevelansi hakkinda gesitli galismalar yapilmistir. Bunlardan
en iyi bilineni Ferencz ve ark. (47) tarafindan yapilan Baltimore-Washington Infant
Study’dir. Bu ¢alismada DKH prevalansi 3.7/1000 canli dogum olarak bulunmustur.
Fyler ve ark. (31) tarafindan 1980 yilinda yapilan The New England Regional Infant
Cardiac Program’da prevalans 2/1000 canli dogum bulunmustur. Daha kuguk bir

calismada ise, Grabitz ve ark. (48) tarafindan prevalans 5.5/1000 canli dogum oldugu
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bildirilmistir. Olii dogumlara bakildiginda prevalansin yaklasik 10 kat arttigi
gorulmektedir. Lin ve ark. (49) 6lG dogan infant otopsilerinde DKH hizini 26/1000 6la
dogum olarak bulmusglardir. Turkiye’de yapilan bir otopsi ¢alismasinda 3320 otopsi
incelemesinde 305 olgu da DKH tespit edilmis ve siklik %9.1 olarak bildirilmistir (50).

Bizim galismamizda EKO yapilan 3295 hastadan 689’unda DKH tespit edildi
ve insidansi %20.9 olarak bulundu. Klinigimizde 1995-2002 yillari arasinda 10941
hasta geriye donuk olarak incelenmis ve bunlarin icinde 1693 hastada DKH tespit
edilmisti (%15.4) (51). Calisma grubumuzda 1012 hasta (%23.4) EKO randevusuna
gelmedi, bunun sebebi olarak hastalarin ve ebeveynlerin DKH’nin ciddiyetinin yeteri
kadar farkinda olmadidi veya daha dncede belirtildigi gibi, tek merkez oldugumuz igin
EKO randevusunun uzun bir slireye verilmesi olabilir. Bu hasta grubuda g6z 6nline
alindiginda buldugumuz sikligin daha da artacagini dusunuyoruz.

Caligma grubundaki hastalar icerisinde en sik DKH tipi 282 (%40.8) olgu ile
izole ASD idi ve en sik 2 yas alti c¢ocuklarda goruldl, bunlarinda %23.4’U
yenidogandi. Literatirde ASD’nin tum DKH’larinin %7’sini olusturdugu ve kizlarda
daha fazla goruldigu bilinmektedir, ortalama tani yas 1-2 yastir (46). ASD olgularinin
blylk c¢ogunlugu sporadiktir; bununla birlikte, otozomal dominant (OD) kalitim
gOsteren, genetik olarak heterojen familyal ASD tipleride vardir. Kromozom 5p
Uzerinde bir gen mutasyonuyla giden inkomplet penetransli OD form ve AV ileti
gecikmesiyle karekterize bir OD form da tanimlanmistir (2). ASD tipleri igerisinde en
sik saptanan sekundum ASD idi (%96.4). Calismamizda sekundum ASD sikhgi
literatlrlede uyumlu bulundu. Daha nadir olarakta primum ASD ve sinus venozus tipi
ASD goruldu. ASD, calismamizda erkeklerde daha fazla (%52) idi, fakat bu fark
istatistiksel olarak anlamli degildi. Toplamda goérulen 421 ASD iginde 139'u (%33)
diger DKH ‘lari ile birlikteydi, en sik birliktelik gosterdigi DKH ise VSD olarak saptandi.

Hasta grubumuzda ASD sikhigi literatirden farkli olarak VSD’den fazla
bulunmustur. Bunun sebebi tim hastalara EKO yapilmasindan dolayl kapanmakta
olan ve hemodinamik olarak énemsiz ¢ok kicik ASD’lerin bile tespit edilmesi ve bu
hastalari calismaya dahil etmemiz olabilir. Bu ASD’ler o6zellikle 2 yas altinda
gorulmus olup zamanla spontan kapanma olasiligi yUksektir. Ayrica c¢alismamiz
cocuk Kkardiyoloji Unitesinde yapilmis kesitsel bir ¢alisma oldugu igin topluma
genellenmesi uygun olmayacaktir. Bilindigi gibi kigik ASD’lerin %80-90’1 spontan
olarak kapanir erken donemde yapilan EKO’larda ASD saptansa bile buyuk bir kismi

takipte normal yani kapanmis bulunabilir.
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izole VSD 105 (%15.2) olgu ile ikinci siklikta saptanan DKH olarak bulundu,
siklikla ilk 2 yasda tespit edildi. VSD’lerin %52.9’u perimembrandz, %47.1’i muaskuler
yerlesimli idi. Literatlirde en sik goérilen DKH tipi izole VSD olarak bilinir ve tim
DKH’larin %20-30 unu olusturur (50). Bir VSD’nin dogal seyri buyuk oOl¢gide defektin
bayukligine baghdir. Kuaguk defektlerin ¢godunlugu, yasamin ilk 2 yili igerisinde
kendiliginden kapanir. Kugcuk muskiler VSD’ler (%80’ kadar), membrandz
VSD’lerden daha fazla kapanma egilimindedir (%35’e kadar) (2).

Tum DKH'larinin iginde pulmoner darlik %4.1, PDA %3.5, AD %2.8, AK %1.6
bulunmus olup literatirdeki sikliklari sirasiyla %8-12, %5-10, %5,% 8-10 olarak
verilmektedir (17,52). Bizim oranlarimizin literatlrden farkli olarak disuk olmasinin
nedeni olarak yukarida bahsettigimiz gibi calismamizin 6zelliginden kaynaklandigini
dusunuyoruz. Ayrica c¢alismamizda AD ve AK tanilari alan hastalar 6 yasin
uzerindeydi ve bu beklenen bir durumdu. Literatirde de belirtildigi gibi infantil
donemden sonra fark edilen AK nadiren belirgin semptom verir. Bazi ¢ocuklar veya
adolesanlar gugsuzlukten veya egzersiz sonrasi bacaklarda agridan yakinirlar, ancak
birgok olguda, siddetli koarktasyonu olan hastalar bile asemptomatiktir. Daha buyuk
cocuklarda siklikla rutin muayenede hipertansif olduklarinin saptanmasiyla dikkat
ceker (2).

Calismamizda en sik siyanotik DKH, FT (%3.5) olarak bulundu. Diger nadir
gorulen siyanotik DKH’lari BAT, TA, CCSV, tek ventrikil, TAPVDA, pulmoner atrezi,
hipoplastik sol kalp ve pulmoner kapak yoklugu sendromuydu. Literatirde FT
sikhigr %10, BAT icin %5, TAPVDA icin %1 olarak verilirken, TA, CCSV, tek ventrikul
icin %71’in alti olarak verilmektedir (22). FT sikligi literatirden dusuk olmakla birlikte
digerleri literaturle uyumlu bulundu.

DKH’nin nedenleri henuz iyi bilinmemektedir. Genetik ve cevresel faktorlerin
de etkili oldugu multifaktoryel kalitimin (%90) rol oynadigi dusunulmektedir. Klasik
olarak DKH’In %8'’inin nedeni kromozomal hastaliklar olarak bilinir. Trizomi 21,18,13
ve Turner sendromu en iyi bilinen érneklerdir. Bunlarin yaninda tek gen defektlerinin
onemi her gegen gun daha da artarak anlagiimaktadir. Vakalarin %2-3’Unden
cevresel faktorler sorumludur. Cesitli c¢alismalarda farkli risk rakamlar
gOzlenebilmektedir, ancak genellikle hasta kadinlarin ¢ocuklarinda erkeklere gore
daha yuksek risk oldugu kabul edilmektedir ve bu durum bozuklugun tipine gore
degisebilir. Birgok kusakta DKH’I olan aileler vardir bu durumda Mendelyen faktorler

ve teratojenite Oncelikle irdelenmelidir. Ayni kalp defektinin olup olmadigina
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bakilmaksizin hasta iki kardes varliginda, gelecek 3. kardeste risk, nadir defektler
icin %5, VSD gibi sik gorulenler icin %10 olarak verilebilir (3).

Dogumsal kalp lezyonlari bazi spesifik kromozomal anomalilerle ve tek gen
defektleri ile baglantili bulunmustur. Spesifik kromozomal anomalilerle iligkili yapisal
kalp lezyonlari; Digeorge sendromu (22q11.2) Williams sendromu (7g11), Smith
Magenis sendromu (17p11.2), Miller Dieker sendromunda (17p13.3) kromozomal
mikrodelesyon, Cri du Chat, Wolf-Hirschorn, 8p, 9p, 3p de kromozomal delesyon,
Turner de X kromozomunda monozomi, trizomi 13, 18, 21, tetrazomi 22 (Cat eye
sendromu) sayilabilir. Tek gen defektinin izlendigi DKH iginde OD olanlar Noonan,
Alagille, Holt-Oram, Adams-Oliver, Palister-Hall, Rubinstein Taybi sendromlaridir.
OR kalitim gosteren tek gen defektleri ise Smith-Lemli-Opitz, Ellis-van Creveld,
Kartagener, kisa kot ve polidaktili tip | ve tip Il sendromlaridir (53).

Genetik gecisin  oldukga o©Onemli oldugu DKH’larinda akraba evliligi
epidemiyolojiyi etkileyen ¢ok dnemli bir faktordir. Akraba evliligi esler arasinda kan
bagi bulunmasi durumudur. Bir bagka deyisle ayni atadan gelen esler arasinda
yapilan evliliktir. Kan bagi olan akrabalarin toplumun genelinde gorulen ortak gen
yuzdesinin disinda akraba olduklari i¢cin ayrica daha fazla ortak genleri vardir.
Akraba evliligi dinya toplumunun %20’si tarafindan tercih edilmektedir, Ulkemizde
akraba evliligi sikh@i bolgelere gore degdismekle birlikte genel olarak %20-25 arasinda
oldugu bildiriimektedir. En sik Dogu ve Glney Dogu Anadolu da gérulirken daha az
oranda Bati illerinde saptanmistir (4). Konya ilinde akraba evliligi sikhgi yapilan
galismalarda %23.2 olarak bildiriimistir (54). Ulkemizdeki bu siklik yakin
cografyadaki Ortadogu Ulkeleri, Afrikaninin kuzeyi, Hindistan, Pakistan, iran, Irak,
Suriye gibi Ulkelerdeki sikliga benzer olarak yuUksektir. Akraba evliligi, genel
populasyonda var olan %2-5’lik anomalili bebek dogurma riskini yaklasik olarak 2 kat
arttinrken mutlaka anomalili olacagi anlamina da gelmez. Ortaya ¢ikan hastaliklar
genellikle otozomal resesif (OR) kalitilan metabolizma hastaliklari olup, bebek ve
cocuk 6limlerine sebebiyet veren oldukgca 6nemli faktorlerdir (4,55).

Calismamizda genetik gegisi bilinen sendromlarda (DiGeorge, Down, Turner,
Alagille ve Morgio sendromu ) gorulen DKH ‘lari diglandiktan sonra kalan 651
hastadan sadece 127 tanesinde (%19.5) dedisik derecede akrabalik mevcuttu.
Bunlarin ¢ogunlugu da birinci derece kuzen evliligi olarak bilinen tGguncu derece
akrabaliktl. Kontrol grubu olarak cocuk kardiyoloji poliklinigimize basvuran ve

akrabalik bilgisine ulagilabilen 2430 hasta alindi. Kontrol grubumuzda akrabalik orani
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literatire ve Konya ili verilerine uygun sekilde %20.8 olarak bulundu. Veriler
kiyaslandiginda bazi kalp anomalilerinde toplum ve kontrol grubu yuzdesinin
Uzerinde bir akraba evliligi sikligi olmasina ragmen (6rnegin; VSD'de %23, pulmoner
darlikda %28, fallot tetralojisinde %36 , aort darliginda %31) istatistiksel olarak higbir
DKH’1 tipinde ve genelinde akrabalik agisindan anlamli fark saptanmadi. (p>0.05)

Akraba evliligi ve dogumsal anomalilerle iligkisi literatirde bir ¢gok ¢alismada
degerlendirilmistir. Bunlar icinde ingiltere’de yapilan bir calismada ingiltere’de
yasayan misliman Asyali grup ile ingilizler karsilastiriimis ve akraba evliliginin
yaygin oldugu Asyali grupta kompleks kardiyak anomalilerin sikhgl daha fazla
bulunmasina ragmen basit DKH’lari (PDA, VSD, ASD, PD, BAT, AK, FT) arasinda
anlamh fark bulunmamistir (56). Baska bir ¢calismada kontrol grubuna goére 1. ve 2.
derece kuzen evliligi olan grupta ASD, valvuler AD, MVP ve FT sikhginda anlamli fark
tespit edilmesine ragmen diger DKH’larinda anlamli fark saptanmamistir (57). Suudi
Arabistan’dan yapilan bir bagka ¢alismada DKH tespit edilen 949 hastanin akrabalik
bilgileri ulusal verilerle kiyaslanmis ve DKH da akrabaligin anlamli derece yuksek
oldugu bulunmustur, ayni calismada VSD, ASD, AVSD, Pulmoner atrezi ve PD’da
akrabalik anlamliyken, FT, Trikuspit atrezisi, AS, AK, PDA’da fark saptanmamistir
(58). Subramanyan ve ark.nin (59) yaptiklari ¢alismada ise bizde oldugu gibi DKH ve
akrabalik arasinda anlamli iligki tespit edilmemistir. Ayrica ¢calismamizda DKH’I olan
akraba dykusu sadece 16 (%3.3) olguda bulunmustur anlamli degildir. Batin bunlar
g0z onune alindiginda DKH ve akraba evliligi arasinda calismalarla belirlenmis
belirgin bir iligki gosterilememistir. Genel olarak literatirde akraba evliliginin DKH
sikligini arttirdigi kabul edilse de tek tek ele alindiginda, akrabalikla iligkisi kesin
olarak kanitlanmis bir DKH tipi yoktur.

Yapisal kalp anomalilerinin gogunlugu (%90) idiyopatiktir, %8 civarinda
kromozomal veya tek gen bozuklugu olan etyolojik neden vardir, %2 kadar ¢evresel
teratojenlerle iligkilendirilir. DKH olusumuna neden olan etyolojik nedenin (genetik
veya cevresel) belirlenmesi hastaligin takip eden kusaklarda gorilme sikhdinin
tahmin edilmesi ve genetik danisma verilmesi acgisindan olduk¢a 6nemlidir.
DKH'larinin %3'a Mendelyen net kalitim sekli gosterir, akraba evliliklerinde veya
ailede DKH varliginda énemli olan bu mendelyen kalitim seklidir. Kompleks veya
izole olarak gorulebilen DKH’larinda tanimlanmig birka¢ Mendelyen kalitim sekli

disinda c¢ogunun genetik gegisi bilinmemektedir.(3). Sadece genetik faktorlerin
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belirleyici olmadigi bu hasta grubunda akraba evliligi tek basina bir risk faktoru
olamayacagi agiktir.

Kromozomal hastaliklardan Down sendromunda (DS) en sik gorllen
dogumsal anomali DKH’laridir. DS’da mortalite ve morbiditenin en 6nemli sebebi olan
DKH’larin erken tespiti hayatidir. Calismamiz suresince poliklinigimizde toplam 42
DS’lu hasta kardiyak degerlendirme igin ilk kez goéruldl, ¢ogunlugu diger cocuk
polikliniklerimizden DS'lu olduklari igin ydnlendirilen hastalardi ve %66.6’sinda (28
hasta) DKH tespit edildi. En sik gorulen DKH literaturden farkh olarak izole ASD
(%23.8) idi. AVSD %16.6 ile ikinci sikliktaydi. DS’nda DKH sikliginin arastirnidigi
¢calismalarda DKH orani, arastirmanin metodu ile iligkili olarak dedismektedir. Her DS
cocukta rutin EKO yapildigi son dénem calismalarda, DKH orani yukselmistir.
istanbul’da yapilan bir calisma da 566 DS’lu gocuk 2 gruba ayrilmig, kardiyak
muayenede anormallik saptananlara EKO yapildiginda DKH orani %16.6 iken, butin
DS’lu hastalara EKO yapilan grupta ise DKH orani %42.2 saptanmistir.Yine ayni
calismada en sik olarak %29.8 ile AVSD tespit edilmistir (60). Yine istanbul’dan
yapilan genis bir galismada DS’lu hastalarda DKH sikhigi %49.2, en sik DKH
tipi %34.2 ile AVSD iken (61); Kuzucu ve ark.nin (62) 2008 yilinda yayinlanan
calismalarinda 170 DS’lu olgu degerlendiriimis ve bunlarin %52.9’'unda DKH tespit
edilmistir. Yine bu calismada en sik tespit edilen DKH tipi %38.8 ile izole VSD
bulunmustur. Benzer sekilde Cin ve Malta’da yapilan iki ayri calismada da VSD daha
sik tespit edilmistir (63,64). Butun bunlar 1siginda DS’lu gocuklarda, eslik eden DKH
varliginin semptomatik olmasa bile erken donemde EKO ile arastiriimasi gerektigini
gOstermektedir. Yapilacak bu erken donem EKO da ilerleyen zamanda spontan
kapanabilecek minor dogumsal kalp anomalilerinin tespiti daha muhtemeldir.

Calismamizda DS diginda DKH’la birliktelik gosteren kalitimsal hastaliklar
Turner, Digeorge, Alagille, CHARGE, Morquio ve Glikojen depo tip | olarak goruldu.
DKH ve eslik eden ekstrakardiyak anomalilere baktigimizda ise en sik kraniyofasyal
anomaliler tespit edildi. Otopsi ¢calismalarindaki gibi ekstrakardiyak anomaliler ayrintih
kaydedilmediginden butlin ekstrakardiyak anomaliler istatistiksel degerlendirmeye
girmeyecek kadar azdi. Guger ve ark.larinin (50) yaptiklar otopsi ¢alismasinda;
incelenen 3320 vaka degerlendirilmis ve 305 DKH olgusunun %45.9’'unda bir yada
daha fazla ekstrakardiyak malformasyon ve bunlardan da %19.7 ile en sik

kraniyofasyal anomali tespit edilmistir.
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Hasta gurubumuzda DKH’indan sonra en sik konulan tanilardan biri de ARA
idi. Gahismamizda 96 hastada (%2.2) goruldu. Tani alan hastalarin gelis sikayetleri
eklem sisligi, Uftrim duyulmasi, gégus agrisi ve eklem agrisiydi. ARA prevalansi
gelismekte olan uUlkelerde % 0.1-0.2 olarak bilinmekte olup, c¢ocuk kardiyoloji
poliklinigine basvuran hastalarda bu siklik bizim oranlarimizla benzer sekilde,
Bursa’da 207 vakalik bir calismada %1.45, ilimizde 1993-1998 yillari arasinda
yapilan ¢alismada %3.4 olarak bulunmustu (65,66).

Diger nadir konulan tanilardan vazovagal senkop 27 hastada goruldu.
Kardiyomiyopati 14 hastada saptanirken en sik hipertrofik kardiyomiyopati goruldu.
Ritim bozukluklari 9 hastada gorulirken bu grupta en sik  Wolf-Parkinson-White
sendromu tanisi kondu. Perikardit 9 hastada mevcuttu, 4 hastada kalpte kitle tespit
edilidi. Bunlarin 2’'si atriyal miksoma, 2’si de rabdomiyosarkom tespit edilen
tuberoskleroz tanili hastalardi.

Sonug olarak kardiyolojik hastaliklar pediyatrik yas grubunda son derece sik
gorulen ve hasta yakinlarini oldukga endiselendiren ciddi bir halk sagligi sorunudur.
Cogunun sebebi hala aydinlatlamamis olan DKH’larinin erken tani ve tedavisi
oldukc¢a onemlidir. Prenatal tani yontemlerinden fetal EKO ve genetik analizlerin hizla
gelismesine ragmen DKH’larinin hala %90’inin nedeni bilinmemektedir. Cevresel ve
genetik faktorlerin etkilesimi sonucu ortaya ¢iktigi distintlen DKH’ da nedene yonelik

olarak akrabalik konusunda daha fazla ¢alismaya ihtiya¢ oldugunu distntyoruz.
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8. OZET

Bu calisma, ¢ocuk kardiyoloji poliklinigine 1 yil suresince ilk kez bagvuran
hastalarda ki dogumsal kalp hastaligi sikhgini, bunlardaki akrabalik duzeyini, eslik
eden ekstrakardiyak anomalileri, bunlarin birbirleri ile iligkilerini degerlendirmek icin
yapildi. Bunu yaparkende poliklinige ait demografik verilerin ¢ikariimasi amagclandi.

Bu donem icinde toplam 4307 hasta cesitli sebeplerle ilk kez miracaat etti. En
sik bagvuru sebebi GfGrum duyulmasi idi (%37.7) ve bunlarinda %70.9’'u masum
ufarimdd. Yine go6gus agrisiyla gelen 771 hastadan %54.9 unda herhangi bir
kardiyovaskuler patoloji tespit edilmedi. Calismanin genelinde EKO yapilan 3295
hasta iginden 2446’sinda (%74.2) herhangi bir kardiyovaskuler patoloji saptanmadi.
Calismamizda dogumsal kalp hastaligi 689 hastada (20.9) tespit edildi. En sik tespit
edilen Dogumsal kalp hastaligi (DKH) 282 olgu ile izole Atriyoventrikiler septal
defekt (ASD) iken, izole Ventrikiler septal defekt (VSD) 105 olgu ile ikinci siklikta
saptanan DKH olarak bulundu. En sik siyanotik DKH, Fallot Tetralojisi (FT) %3.5 idi.

Calismamiz suresince poliklinigimizde toplam 42 Down Sendrom’lu (DS) hasta
kardiyak degerlendirme i¢in ilk kez goéruldi, c¢ogunlugu diger ¢ocuk
polikliniklerimizden DS'lu olduklari i¢in ydnlendirilen hastalardi ve %66.6’sinda (28
hasta) DKH tespit edildi. En sik gortlen DKH izole ASD (%23.8) idi. Atriyoventrikuler
septal defekt (AVSD) %16.6 ile ikinci sikliktaydi.

DKH'I icinde 127 hastada (%19.5) degisik derecede akrabalik mevcuttu.
Bunlarin ¢ogunlugu da birinci derece kuzen evliligi olarak bilinen tGguncu derece
akrabaliktl. Kontrol grubumuzda akrabalik orani ise %Z20.8 olarak bulundu. Veriler
kiyaslandiginda bazi kalp anomalilerinde toplum ve kontrol grubu ylzdesinin
Uzerinde bir akraba evliligi sikligi olmasina ragmen istatistiksel olarak higbir DKH’i
tipinde ve genelinde akrabalik agisindan anlaml fark saptanmadi.

Ayrica calismamizda DKH’iI olan akraba Oyklusu sadece 16 (%3.3) olguda
tespit edildi. DKH ve eglik eden ekstrakardiyak anomalilere baktigimizda ise en sik
kraniyofasyal anomaliler tespit edildi. Akraba dykusu, ekstrakardiyak malformasyon
ve DKH arasinda anlamli bir iligki olmadigi bulundu.

Cogunun sebebi hala aydinlatilamamig olan DKH’larinin erken tani ve tedavisi
oldukga onemlidir. Cevresel ve genetik faktorlerin etkilesimi sonucu ortaya c¢iktigi
dusunulen DKH’da, nedene yonelik olarak akrabalik konusunda anlamli bir iligki
saptayamamis olsak da bu konu ile ilgili daha fazla c¢alismaya ihtiya¢ oldugunu

dusundyoruz.
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Anahtar kelimeler : Dogumsal kalp hastaliklari, akrabalik

9. SUMMARY
The aim of this study is to determine the incidence of congenital heart

diseases, level of consanguinity between parents, accompanied extra cardiac
anomalies and the relationship between them in children who were admitted to the
clinic of pediatric cardiology firstly during one year period. During the study
demographic data’s of our clinic were obtained.

During this period a total of 4307 patient were admitted by various diagnoses.
The most common admitting problem was cardiac murmurs (%37.7) and %70,9 of
them were innocent heart murmurs. We also didn’t find any cardiological pathology
in %54.9 of 771 patients with chest pain. We performed echocardiography to 3295
patients during the study and any cardiovascular pathology were found in 2446 of
these patients (%74,2). We found congenital heart diseases in 689 patients (%20,9)
in our study. The most common detected congenital heart disease was isolated
Atrial septal defect (ASD) (282 patient) and isolated ventricular septal defect (VSD)
was the second one which we have found in 105 patients. The most common
cyanotic congenital heart disease was Fallot Tetralogy.

During the study period, a total of 42 patients with Down Syndrome (DS) were
firstly evaluated for cardiac assessment in our clinic, most of whom were directed to
us from other pediatric outpatient clinies due to the diagnosis of DS and congenital
heart diseases were detected in %66,6 of them. The most common determinated
congenital heart disease was ASD (%23.8) and atrioventricular septal defect (AVSD)
was the second one with an incidence of %16,6. Various degrees of consanguinity
were found between the parents of 127 patients (%19,5) with congenital heart
diseases, and most of them were third degree relatives which are known as the first
degree cousin marriage. The incidence of consanguinity in our control group
was %20,8. As the data’s were compared with each other, while the increased
incidence of consanguinity were found in some cardiac anomalies any statistical
differences were detected for the consanguinity in all types of congenital heart
diseases.

We also found only 16 (%3.3) cases having relatives with congenital heart

disease. Craniofacial anomalies were the most common associated extra cardiac
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anomalies of congenital cardiac diseases. No statistical significance was found
between the congenital heart diseases, consanguinity and extracardiac anomalies.

Early diagnosis and treatment are important for congenital heart diseases, It is
been accepted that congenital heart diseases developed due to the interaction
between genetical and environmental factors. In our study we could not detect any
statistical significance between the consanguinity and CHD and new studies are
needed.

Key words: Congenital heart disease, consanguinity
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