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1. KISALTMALAR

AK
AO
APA
AS
ASD
ASDKH
ASKKA
BAT
DAB
DKH
EA
EYD
GIS
HKMP
HSKS
IKK
LA
LV
MAS
PDA
PFO
PS
RA
RV
RDS
SDKH
SKKA
TA

TAPVD

: Aort Koarktasyonu

: Aort

: Ana Pulmoner Arter

: Aort Stenozu
: Atriyal Septal Defekt
: Asiyanotik Dogumsal Kalp Hastaligi

: Asiyanotik Komplex Kardiyak Anomali

: Blyik Arterlerin Transpozisyonu

: Diyabetik Anne Bebegi
: Dogumsal Kalp Hastaligi
: Ebstein Anomalisi
: Endokardiyal Yastik Defekti
: Gastrointestinal Sistem
: Hipertrofik Kardiyomiyopati
: Hipoplastik Sol Kalp Sendromu
- intrakranial Kanama
: Sol Atriyum
: Sol Ventrikdl
: Mekonyum Aspirasyon Sendromu
: Patent Duktus Arteriozus
: Patent Foramen Ovale

: Pulmoner Stenoz

: Sag Atriyum

: Sol Ventrikdil

: Respiratuar Distres Sendromu

: Siyanotik Dogumsal Kalp Hastaligi

: Siyanotik Komplex Kardiyak Anomali
: Trunkus Arteriozus

: Total Anormal Pulmoner Venéz Dénlis



TOF
TY
VSD
VCS
VCi

: Fallot Tetralojisi

: TrikGspid Yetmezligi

: Ventrikller Septal Defekt
: Vena Kava Superiyor

: Vena Kava inferiyor



2. GIRIS

Hemodinamik degisimler nedeniyle yenidogan donemi, dogumsal kalp hastalig
tamsinda zorluklari olan bir dénemdir. Ote yandan ge¢ tami kritik olgularda 6liimle
sonuclanabilir. Agir dogumsal kalp hastaliklart yasamin ilk giinlerinde tamamen belirtisiz
olabilir. Bu nedenle dogumsal kalp hastaliklarinin ancak yarisina tam1 konabilmektedir. Izole
atriyal septal defekt (ASD) gibi belirtisiz seyreden dogumsal kalp hastaliklarina yenidogan
doneminde tan1 konamaz. Dogumsal kalp hastaliklarinin canli yenidoganlar arasinda goriilme
siklig1 %0,5-0,8 arasinda degismektedir (1) .

Dogumsal kalp hastaliklarinin nedenleri heniiz iyi bilinmemektedir. Genetik ve cevresel
faktorlerin etkilesimi sonucu ortaya ¢ikan cesitli etkenler olarak agiklanmaya calisilmaktadir.
Vakalarin %3-5 ailevi yada kalitsal sendromlarin bir parcasi olarak, %5’i kromozom
anomalileri ile birlikte goriiliir (2). Vakalarin %2-3’tinden dogumsal kizamikcik gibi viral
enfeksiyonlar, bazi hormonlar ve antiepileptik ilaglar, iyonize radyasyon, annede diyabet,
sistemik lupus eritematozis, fenilketoniiri hastalig1 gibi cevresel etkenler sorumludur (2).

Yenidogan doneminde dogumsal kalp hastaliklarmin klinik belirtileri lezyonun
anatomisine bagimlidir (3). Bu dénemde bulgular; siyanoz, sok benzeri agir belirtiler
olabilecegi gibi, asemptomatik iifiiriim veya disritmi de olabilir (4).

Bu caligmada amag hasta yenidogan grubu i¢inde, semptomatik olabilen dogumsal kalp
hastaliklarinin  hastanemizde yillik goriillme sikligin1  belirlemek ve bu bebeklerin

degerlendirmesini yapmakti.



3.GENEL BILGILER

Yenidogan donemi ekstrauterin hayata uyum icin fizyolojik ayarlanmalarin
tamamlandig1r bebek i¢cin ¢ok 6nemli bir donemdir. Bu donem morbidite ve mortalitenin
yiikksek oldugu ¢ok hassas bir donemdir. Amerika’daki ilk bir yil icindeki Sliimlerin 2/3’
yenidogan donemindedir. Ilk bir yil icindeki 6liimler 1-7 yas arasindaki Sliimlerden daha
fazladir. Ekstrauterin hayata uyum saglamaya calisan infantin bircok biyokimyasal ve
fizyolojik degisiklige ihtiyaci vardir. Anne dolagimina ve plasentaya bagli olmayan yenidogan
kendi akcigerleri ile oksijen-karbondioksit degisimi yapar. Besinleri emmek icin GIS
fonksiyonlarina, ekskresyon ve biyokimyasal fonksiyonlar i¢in bobrek fonksiyonlarina, toksik
maddelerin noétralizasyonu ve ekskresyonu i¢in karaciger fonksiyonlarina, enfeksiyonlardan
korunmak icin immiinolojik sisteme ihtiyaci vardir. Yenidogan kardiyovaskiiler sistem ve
endokrin sistem kendini kendi kendine hayatta kalmaya adapte eder. Yenidogan donemine
ozel sikintilart asfiksi, erken dogum, hayati tehdit eden dogumsal anomali veya dogum
komplikasyonlarina bagli yetersiz adaptasyondan kaynaklanmaktadir. Hastaliklarin teshis
edilmesi; hastaliklarin bilinmesi ve bircok klinik ve semptomlarin diisiiniilmesi ile
taninabilir.

Yenidogan klinikleri; solunum ve kalp yetmezligi, hipoksik dogum, sepsis, prematiirite
ve bunlara coklu organ yetersizligi bulunan veya organ yetersizligi gelisme olasiligl olan
hastalar bunun yaninda organ yetersizligi olmayan ancak tani, tedavi, ve bakim hizmetlerinin
devami gereken hastalarin detayli gozlem ve girisimlerinin saglandig yerlerdir.

Bu merkezlerde cogunlukla; prematiirite, RDS, yenidoganin gecici takipnesi, neonatal
sepsis, neonatal hiperbilirubinemi, neonatal konviilziyon, intraventrikiiler kanama, nekrotizan
enterokolit, hipoksik iskemik ensefalopati, neonatal hipoglisemi, prematiir apnesi, prematiir
retinopatisi, dogumsal kalp hastaligi, persistan pulmoner hipertansiyon, pnomotoraks,
disritmiler, GIS kanamalar1, akut bobrek yetmezligi, elektrolit bozukluklari, kusgulu genitalya

gibi yenidogana 6zgii hastaliklar takip edilmektedir.

3.1.NORMAL KARDIYAK EMBRIYOLOJI (5)

Dogumsal kalp hastaliklarinin tan1 ve tedavisinde, normal kalp embriyolojisini bilmek
biiylik yarar saglar. Hayvan deneyleri, diisiiklerdeki incelemeler, genetik bilimindeki
gelismeler, fetal ekokardiyografi incelemeleri ile normal ve anormal embriyolojik gelismeler
biiyiik ol¢iide aciklanmistir.

Fetal hayatin 20. giiniinde kalp ve damarlarin gelismesi baslamaktadir. Bu donemde

fetus boyu 1.5 mm kadardir. Baslangicta birbirine paralel iki boru seklinde olan kalp ve



damar sistemi, 4. hafta basinda tek ve diiz bir boru halinde orta hatta birlesir. Bunu izleyerek
kalp tiipiinde bogumlagmalarla sinuatriyum, ventrikiil ve trunkus bolgeleri belirir.

Bir hafta icinde atriyumlarin altinda, ventrikiil bolgesinde saga dogru biikiilme ile
trunkus bolgesinde yukar1 dogru kivrilma olur. Buna kalp lupu denir ve biikiilme saga dogru
oldugu icinde sag lup (D loop; Dekstroloop) denir. Fetal hayatin birinci ay1 sonunda,
atriyumlar iki loblu goriiniim kazamir. Ikinci aymn ilk giinlerinde primum atriyal septum,
yukaridan asagiya gelismeye baslar. Bu donemde fetus boyu yaklasik 5 mm kadardir.

Septum primumdaki gelisme atriyoventrikiiler kapaklar hizasina gelmeden bir aciklikla
sonlanir. Izleyen giinlerde, septum primumun saginda ikinci bir septum (septum secundum),
gelismeye baslar. Bu inferior vena kavaya yakin bir bolge harig, septum primumu tamamen
orter. Ortiilmeyen bolge foramen ovaleyi olusturur. Gelismekte olan pulmoner venlerin
birlesmesi ile de atriyumlarin arka kisimlarn gelisir. Embriyonik gelismede soldaki venler
geriler, birleserek siniis venosusu ve koroner sinusu yaparlar. Sol superior vena kava genelde
tamamen kapanir. Sagdaki venoz gelisimler fetal hayatin ilk 35-40 giiniinde olur. Sag superior
vena kava normal venéz doniisii saglar.

Atriyum ve pulmoner venlerde bu gelisimler olurken, fetal hayatin 30. giiniinden
itibaren ventrikiil septumunun gelismesi de baslar. Once ventrikiil apeksine yakin, orta
bolgeden baslayip atriyo-ventrikiiler kapaklara dogru ilerleyen septum gelismeye baglar.
Diger taraftan yukaridan, septum primum planinda, interventrikiiler septum asagiya dogru
gelisir ve apeksten gelen septum ile birlesip miiskiiler septumun biitiinii tamamlanir.

Fetal hayatin 40. giiniinden itibaren endokart yastiklari, ventrikiil dis duvarlarindan
baslayip merkeze dogru gelisirler. Bu donemde trunkus arteriyozusun aort ve pulmoner arter
olarak ikiye boliinmesi de baslar. Aortik arkuslar tarafindan yukaridan baglayan bu
boliinmede yukarida onde olan aort, asagiya dogru indikce arkada yer alir. Bu donemde
pulmoner arter 6ndedir. Bir helezon seklinde doniis gosteren trunkus boliinmesi ile venoz ve
arteriyel normal kan akimi diizeni saglanir. Pulmoner arterin onde, aortun arkada yer
almasinda aort ve pulmoner kapaklarin altindaki konuslarin gelisimi etkili olur. Subpulmonik
konus gelismeye devam ederken, subaortik konus geriler ve kaybolur. Trunkus béliinmesinin
devami, ventrikiiler septumun membranoz septum bolgesinin olugmasi ile sonlanir.

Kalbin embriyolojik gelismesi sirasinda, aortada da 6nemli gelismeler olur. Baslangicta
6 aortik arkus varken, birinci aortik arkustan karotis eksternalar gelisir. Fetal hayatin 4.
haftasinda 2. arkus geriler, yalmzca boyundaki dokulara giden kiigiik arterler kalir. Dordiincii

hafta sonunda 3. arkustan karotis kommunis gelisir.



Dordiincii arkus gelismesi 6nemlidir. Dordiincii sol arkus, yenidogan ve eriskindeki
normal arkus aortanin gelisimini saglarken 6n ve arka aortay1 birbirine baglar. Dordiincii sag
arkus ise sag subklavian arterin proksimal kismini olusturur. Besinci arkus geriler. Altinci
arkus gelismesi de Onemlidir. Besinci fetal haftada, proksimalinden sag ve sol pulmoner

arterler, sol 6. arkusun distal kismindan ise duktus arteriyozus gelisir.

3.2. DOGUM ONCESi VE SONRASI DOLASIM FiZYOLOJiSi (6)

Dogum oncesi, miyadinda bir fetusta plesentadan, gobek kordonu ile gelen kanin PO,'si
40 mmHg, basinci yaklagik 12 mmHg, hacmide 175 ml/kg kadardir. Plesentadan gelen kanin
%50'si karaciger dolanimina girmeden, dogrudan inferior vena kavaya gelir. Viicudun alt
kismindan gelen kanla karisir ve kalbe ulagir. Bu kanin biiyiik kismi foramen ovaleden
gecerek sol atriyuma gecer, mitral kapaktan gecer ve sol ventrikiil vasitasi ile aortaya atilir.
Bu sekilde, koronerler, beyin ve viicudun iist kismi yiiksek oksijenli kani alir.

Superior vena kavadan gelen vendz kan, sag atriyum ve trikiispid kapag gecerek sag
ventrikiile gelir. Bu kanin oksijeni diisiiktiir, yaklagik PO, 19-22 mm/Hg civarindadir. Sag
ventrikiilden pulmoner artere atilan bu kanin biiylik kismi duktus arteriyozustan gegerek inen
aortaya gider, ciinkii kollabe olmus akcigerlerde pulmoner arter dallarinda damarlarin
liimenleri dar ve direngleri yiiksektir. Ayrica diisiik diren¢ olusturan plasentaya acilan aortun
direnci de, pulmoner arter direncinden diisiiktiir. Sol ventrikiilden aortaya atilan kanin sag
ventrikiilden atilan ve duktustan aortaya gecen toplam kan ile miktart 220 ml/kg/dk olarak
effektif fetal kalp debisini olusturur. Bu akimin yaklasik %65'i plasentaya giderken geri kalan
%35'1 de fetal organ ve dokulara oksijen tasir.

Fetustaki foramen ovale ve duktus arteriyozus acgikligi nedeniyle fetal kan dolanimu,
dogumdan sonra oldugu gibi birbirini izleyen siirekli seri bir akim degil, paralel iki akim
halindedir. Diger bir deyisle, plasentadan gelen kan, sag atriyumdan foramen ovale aracilig
ile sol atriyum ve sol ventrikiile, pulmoner arterden gelen kan da duktus araciligi ile aorta
dolanimina gider. Oradan da yine plasentaya gider.

Sag ventrikiilden atilan kanin ancak %10'u akcigerlere giderken, %901 duktus
arteriyozustan aortaya gecer. Plasentadaki direncin diisiik olmas1 akimi yonlendirir. Foramen
ovaleden sol atriyuma giden kan ile pulmoner venlerden sol atriyuma, dolayisiyla sol
ventrikiile gelen kan toplami, sag ventrikiile gelen kanin yaris1 kadardir. Superior vena kava
kanina eklenen inferior vena kava kaninin bir kismi ile beraber, sag ventrikiilden gecen kan

soldakinin iki kat1 olur. Bu sebeple fetusda sag ventrikiil hakimiyeti vardir (Sekil 1).
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Sekil 1; Dogum oncesi dolasim fizyolojisi (7)

Dogumdan Sonra Yenidoganda Dolasim

Dogumdan sonraki ilk nefes ve gobek kordonunun baglanmas: ile fetal dolasimdan
aniden dogum sonras1 dolagimina gecilir. Fetal dolasimda kanin oksijenlenmesini saglayan
plasentanin yerini yenidoganin akcigerlerinin almasi, sag atriyuma gelen kanin tiimiine
yakiminin akcigerlere gitmesi ve duktus arteriyozusun kisa zamanda fonksiyonel olarak
kapanmasi gerekir. Gobek kordonunun baglanmasi ile aorttaki direng¢ hemen yiikselir.
Akcigerlere giden kan miktar1 artinca sol atriyuma donen kan voliimii de artar ve sol atriyum
basinc1 yiikselir. Sag atriyum basincinin biraz iistiine ¢ikar ve fonksiyonel olarak foramen
ovale acikken dahi, sagdan sola olan sant sonlanir. Aortik direncin artmasi ve baro
reseptorlerin etkisi sonucu kalp hizi azalir.

Akcigerlerin sagladigr oksijen ile kanin oksijen miktar1 artar, bu da pulmoner arterlerde
arter yataginin genislemesine neden olur. Artan arter oksijeni ve prostaglandinlerin etkisi ile
duktus akimi genelde 10-15 saatte tamamen durur.

Akcigerler genisleyip solunum fonksiyonu gerceklesince, diisen pulmoner direng ve

pulmoner arterdeki basing azalmasi sag ventrikiile de yansir ve dogumu izleyen ilk giinlerde,



nadiren ilk hafta icinde, sag ventrikiil ve pulmoner arter basinglar1 yenidogan donemindeki en
diisiik degerlere ulasir. Foramen ovaleden gecen kan miktar1 da azalir ve 2-3 ay icinde

tamamen kesilir. Ancak, patent foramen ovale eriskin yasa kadar siirebilir.

3.3 DOGUMSAL KALP HASTALIKLARININ SINIFLANDIRILMASI VE
PATOFIZYOLOJi

Dogumsal kalp hastaliklarinda goriilen fizyolojik degisiklikler, bu hastaliklarin fetal ve
neonatal kardiyovaskiiler fonksiyonlari, pulmoner ve sistemik vaskiiler yatak ve dolagim
dinamigine etkileri ve degisik adaptasyon mekanizmalar1 yoniinden incelenmistir.

Dogumsal kalp hastaliklar1 bugiine kadar anatomik 6zellikler, radyolojik bulgular veya
klinik bulgular esas alinarak degisik sekillerde siniflandirilmistir. Ancak bu siniflandirmalar,
hastaliklarin temel veya degisen fizyolojik Ozelliklerini tam olarak acgiklamakta yetersiz
kalmistir. Ornegin pulmoner vaskiiler direng artisi, soldan saga santh bir lezyonda sant
yoniinii, klinik ve patofizyolojik bulgular1 degistirirken; herhangi bir kompleks kardiyak
malformasyonda bir¢ok fizyolojik degisiklik bir arada bulunabilir. Bu durumlara aciklik

getirmek iizere, stniflandirma fizyolojik degisiklikler esas alinarak yapilmistir (8).
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Tablo.1 Dogumsal kalp hastaliklarinin, temel fizyolojik degisiklikler yoniinden smiflandirilmasi (8)

a)Soldan saga santh lezyonlar:

I. Ventrikiil veya biiyiik damarlar diizeyinde, yiiksek akimli santlar (VSD, PDA, A-P Pencere)

II. Pulmoner vaskiiler direncin diisiik oldugu, kiiciik ve orta biiyiikliikte defektler

III. Atriyal diizeyde soldan saga santli lezyonlar

IV. Yiiksek pulmoner vaskiiler direng, pulmoner darlik veya aort yetersizligi ile birlikte olan soldan saga santh
lezyonlar.

V. Sol ventrikiil sag atriyum arasindaki santlar (Ger-bode defekti ve primum atriyal septum defekti ile birlikte

mitral yetersizlik)

b) Primer fonksiyonel bozuklugun hipoksemi oldugu durumlar:

I. Pulmoner akimda obstriiksiyon ile birlikte sagdan sola sant

IL. Biiyiik arterlerin transpozisyonu

III. Karigim lezyonlart; Tek ventrikiil fizyolojisi (tek ventrikiil, tek atriyum, turunkus arteriyozus), Total anormal

pulmoner vendz doniis, Hipoplastik sag kalp sendromlari.

¢) Sistemik perfiizyonun azaldigi durumlar (hipoplastik sol kalp sendromu ve sol ventrikiil cikis yolu

obstriiksiyonlar:)

d) Sag ve sol kalbin obstriiktif lezyonlar:

I. Ventrikiillerin ¢ikis yolu darliklari;

Aort darligi, aort koarktasyonu, pulmoner darlik

II. Ventrikiillerin giris darliklari

Sol Ventrikiil; Kor triatriatum, pulmoner venoz obstriiksiyon, mitral darlik

Sag ventrikiil; Trikiispit darlig1

e) Regiirjitan lezyonlar
I. Atriyoventrikiiler kapak yetersizlikleri

II. Semilunar kapak yetersizlikleri

f) Cerrahi tedavi yapilan kompleks Iezyonlardaki fizyolojik degisiklikler.

3.3.1. SOLDAN SAGA SANTLI LEZYONLAR

Ventrikiil ve biiyiik arterler diizeyindeki defektlerin olusturdugu fizyolojik degisiklikler,
santin biyiikligtine ve dogum sonrasi donemdeki pulmoner ve sistemik vaskiiler direng
degisikliklerine baghdir. Fetusta pulmoner vaskiiler direncin yiiksek, plasental dolagim
direncinin diisiik olmasi ve duktus arteriozus, foramen ovale gibi akim yollarinin bulunmasi
nedeniyle intrauterin donemde ventrikiil veya biiyiik damar diizeyindeki santlarin 6nemli bir
fizyolojik etkisi yoktur. Dogumdan sonra sistemik vaskiiler direncin yiikselmesi ile birlikte
pulmoner vaskiiler direncin diisme hizi, soldan saga sant miktarim1 belirleyen en 6nemli
faktordiir. Pulmoner vaskiiler direncin erigkin diizeyine inmesi, normal olarak dogumdan

sonraki ilk hafta siiresinde olur. Genis soldan saga santli lezyonlarda ise pulmoner direncin
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azalmasi 1-3 ay kadar gecikebilir. Bu hastalarda pulmoner vaskiiler direncin diismesi ile
birlikte, pulmoner akim ve basincin artmasi, esas hemodinamik degisikligi olusturur. Belirgin
voliim yiiklenmesi nedeniyle sol atriyum basinci ve pulmoner vendz basinglar artar, sol ve sag
ventrikiil dilatasyonu goriiliir. Pulmoner akim artmasi sonunda pulmoner 6deme, ventrikiil
dilatasyonu ise ventrikiil kitle artisina yol agar. Sol atriyum, sol ventrikiil ve pulmoner
dolagimdaki distansiyonun bir baska etkisi ise hava yollarina basi ile atelektazi ve obstriiktif
amfizeme yol agmasidir (9). Sol atriyum basincinin artmasi, foramen ovale yolu ile atriyal
diizeyde soldan saga santa yol acarak sistemik dolagimin daha da azalmasina neden olabilir.
Soldan saga sant miktarin1 belirleyen bir diger faktor kan viskozitesidir (10). Hayatin ilk ii¢
ayinda hemoglobin miktarindaki diisme, pulmoner vaskiiler direncin azalma hizim artirarak
soldan saga sant miktarini1 da artirir.

Ventrikiil diizeyindeki biiyiik santlarda, ventrikiillerin basing-voliim iliskisi de etkilenir
(11). Sag ventrikiile olan sant akiminin daha ¢ok izovolemik kontraksiyon sirasinda meydana
gelmesi ile, izovolemik relaksasyon sirasinda da gegici bir sagdan sola sant meydana gelebilir
(12).

Biiyiik damar diizeyindeki santlarda, ventrikiil diizeyindekilere gore ventrikiil basing-
voliim iliskisi daha farkli etkilenir. Biiyiikk damar diizeyindeki genis santlarda (genis patent
duktus arteriyozus, aortikopulmoner pencere) izovolemik fazdaki ventrikiil yiik azalmasi
olmadigindan ventrikiiler santlara gore sol ventrikill voliim yiikii daha fazla artar. Bu
lezyonlarla birlikte aortik kacak (aortic runoff) varsa sistemik diyastolik kan basinci diiser,
koroner arterlerin dolusu ve koroner perfiizyon azalabilir.

Genis soldan saga sant1 olan hastalarda bir takim adaptasyon mekanizmalar1 devreye
girer. Bunlardan en 6nemlisi Frank-Starling kanunu olup; bu durum pulmoner dolasima kacak
oldugu halde sistemik dolagimin korunmasi icin ventrikiil diyastolik rezervinin artmasi
demektir. Diger bir mekanizma kalp hizinin artisi, sistemik vaskiiler direncin artmasi ve
terleme gibi belirtilere neden olan sempatik aktivite artisidir. iki,3-difosfogliserat (2,3-DPG)
diizeyinin yiikselmesi, oksihemoglobin c¢oziiniirliik egrisini saga cekerek hemoglobinden
oksijen ayrigsmasini artirir ve dokulara daha fazla oksijen verilmesini saglar (13)

Sistemik dolagimin korunmasi i¢in ¢alisan bu adaptasyon mekanizmalar bazen zararh
da olabilmektedir. Ornegin sempatik aktivitenin artmasi, oksijen ve enerji gereksiniminin
artirir. Biiylik soldan saga santi1 olan hastalarda goriilen hipermetabolizma durumu, normal

biilylimeyi yakalayabilmek i¢in daha fazla kalori alimin1 gerektirir (14).

12



Duktus Arteriyozus Acikhigi

Duktus arteriyozus (DA) tim memelilerde intrauterin yasamin tamamlanmasi i¢in
gerekli olan damarsal bir olusumdur. Embriyolojik altinci sol arkus aortadan gelisir ve fetal
yasamda ana pulmoner arter'le (MPA) inen aorta (DAo) arasindaki iliskiyi saglar.
Miyadindaki bir yenidoganda anatomik yerlesimi sol subklavyen arterin 5-10 mm distalidir.
Sag arkus aorta varhiginda sag tarafta; cift arkus aorta varlifinda nadir de olsa cift tarafl
olabilir. DA'un uzunlugu fetustan fetusa farklilik gosterirken, capt miyadindaki bir fetusta 10
mm kadar olup DAo ¢api ile esittir.

Intrauterin yasamda sag ventrikiil tarafindan pompalanan kanin ancak ¢ok kiiciik bir
boliimii pulmoner vaskiiler yataga yonelebilir. DA’un gorevi geri kalan kanin biiyiik

boliimiinii DAo'ya aktarmaktir (Sekil 2).

Sekil 2: PDA’un anatomisi ve akim yonii (15)

Prematiire bebeklerde dogumdan sonra DA’un beklenen siirede kapanmama olasilig
gebelik yas1 kiiciilditkge artar. Duktal dokunun prostaglandin diizeyine kasilma yaniti
gestasyonel yasla yakindan iliskilidir. Dogum agirligi 1750 gr'in altindaki bebeklerde %45,
1200 gr'in altindakilerde %80'e varan oranlarda DA’un agik kaldigi bildirilmektedir. Ancak,
term bebeklerden farkli olarak duktal doku matiirasyonunu tamamlayacagindan zamanla
spontan kapanma beklenebilir (16). Buna karsin miyadinda dogup beklenen siirede
kapanmamis olan DA'larda sonradan kapanma olasiligi ¢ok daha diisiiktiir ve bir yasindan
sonra kapanma beklenmez (16). Bu bebeklerde duktal dokuda diiz kas hiicreleri yetersiz
sayida oldugundan tam tikanma i¢in yeterli kasilma saglanamaz ve kalic1 duktus arteriyozus

acikligi (PDA) s6z konusu olur. PDA’un term bir bebekte goriilme sikligi 1/2000, tiim
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dogumsal kalp hastaliklar1 icerisindeki goriilme sikligi %5-10 arasindadir (17). Gebeligin ilk
tic aymda gecirilen rubella enfeksiyonunda PDA goriilme olasiligi cok yiiksektir. Bu
olgularda birlikte periferik pulmoner ve basta renal olmak iizere sistemik arteriyel darlik
goriilme olasiliginin da yiiksek oldugu unutulmamalidir (17).

Heniiz dogumsal kalp hastaligi tanis1 konmamis, ancak siyanozun baska bir nedene
baglanamadig tiim bebeklerde tani kesinlestirilinceye kadar duktusun acik tutulmasi yasam
kurtarict olabilir.

Hipoplastik sol kalp sendromu, kritik aort darlig1 ya da agir aort koarktasyonu gibi sol
ventrikiil (LV) ¢ikis yolu obstriiksiyonu bulunan yenidoganlarda da yeterli sistemik kan
dolagimi ancak DA'dan ters yonde sant ile saglanabilir. Boyle bir hemodinamide periferik
arteriyel desatiirasyon séz konusu olsa bile saglanan kan voliimii ile gerekli girisim
yapilincaya kadar ¢ok degerli bir siire kazanilir ve ayn1 sag ventrikiil ¢ikis yolu darliklarinda
oldugu gibi bu siireyi prostaglandin infiizyonu ile uzatmak gerekir.

Biiyiik arterlerin transpoze oldugu yenidoganlarda ise ventrikiiler septum intakt oldugu
takdirde foramen ovale diizeyindeki iki yonlii sant yasami siirdiirmeye yetecek diizeyde
olmayabilir. DA’un agik tutulmasi icin prostaglandin infiizyonuna baslanmasi bu bebeklerin

de gerekli girisim yapilincaya kadar sag kalmasin saglar.

Ventrikiiler Septal Defekt

Interventrikiiler septumda yerlesik defektler ventrikiiler septal defekt (VSD) olarak
adlandirihirlar. Dogumsal ya da edinsel; tek ya da cogul olabilirler. izole VSD'ler, ¢ocukluk
caginda en sik karsilasilan dogumsal anomalidir ve tiim dogumsal kalp hastaliklarinin %20-
30'unu olusturur. Bir caligmada DKH arasinda da en sik VSD’ nin (%41) gorildiigii
bildirilmistir (18). Suudi Arabistan da yapilan bir ¢alismada dogumsal kalp hastaliklar1 i¢inde
goriilme sikligt %32,5 bulunmustur (19). Her 1000 canli dogumda bir goriiliirler. Cerrahi
tedavi gerektiren VSD’lerin %50'sinde ek dogumsal anomaliler [en sik patent duktus
arteriyozus, aort koarktasyonu ve kesintili aort arkus (interruption aortic arcus)] de mevcut
iken, VSD c¢esitli major dogumsal malformasyonlarin (Fallot tetralojisi, biiyiik arterlerin
transpozisyonu, ¢ift cikimli sag ventrikiil, komplet atriyoventrikiiler kanal defekti ve trunkus
arteriyozus) da parcasi olabilir.

Defekt ¢esitli bityiikliikte olabilir, septumun herhangi bir yerinde yer alabilir, nadiren de

septumun tamamen yoklugu bi¢iminde olabilir (Sekil 3).
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Sekil 3: Septum kesitine gore VSD tipleri (15)

VSD'nin tani, tedavi ve prognozunu degerlendirmede, defektin yerini belirlemede, bir
baska deyisle VSD'erin siniflandirilmasinda, anatomik, ekokardiyografik ve
anjiyokardiyografik olarak benzer terminoloji kullanilmasi yararl olur.

Boyle bir siniflamaya gore VSD'ler 1) perimembrandz defektler (membrandz septum ve

civari), 2) miiskiiler defektler olmak iizere ikiye ayrilir ( Sekil 4).

1. PERIMEMBRANOZ: % 8
2 MUSKULER % 2
A) INLET . 7
B) OUTLET _ % 7
C) TRABEKULER % 7

0
0

3

Sekil 4: Septumdaki yerlerine gore VSD tipleri (15)

Perimembranoz defektlerin kenarlart hem membrandz septumun bir boliimii, hem de
miiskiiler septumun bir boliimii ile ¢evrilidir. Bu defektler a) perimembranoz inlet (AV kanal

tipi VSD), b) perimembrandz trabekiiler (basit VSD), c) perimembrandz outlet (subaortik
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VSD) olmak iizere ii¢ tiptir. Genelde perimembrandz defektler subaortiktir. Bazi
perimembrandz inlet tipi defektlerde atriyal septum ile ventrikiiler septum ayni eksende
degildir. Bunlara "malalignment VSD" denir. Septum burada mitral ve trikiispid kapaklar
tizerinde kayma ya da ata biner durum gosterir. Bazi perimembrandz outlet septum
defektlerinde ise ventrikiiler septum ile infundibuler septumun malalignment durumu olabilir.
Tetraloji, trunkus arteriyozus gibi anomalilerde oldugu gibi bu duruma bazen izole VSD'de de
rastlanabilir.

Miiskiiler defektlerde defekt, miiskiiler septumun bir boliimii ile ¢evrilmistir. Bu
defektler a) inlet, b) trabekiiler, c¢) infundibuler olmak iizere iice ayrilir. Miiskiiler trabekiiler

defektler birden fazla da olabilirler.

3.3.1.2. Kiiciik ve Orta Biiyiikliikte Defektler- Diisiikk Pulmoner Vaskiiler Direng

Ventrikiil ve biiylik arterler diizeyinde c¢apt 5 mm veya daha kiiciik defektlerde sol
ventrikiilden sag ventrikiile olan sant miktar1 oldukca azdir ve sag ventrikiil ile pulmoner arter
basinci ve direnci normaldir. Solunum bozuklugu goriilmez. Ventrikiil diizeyindeki kiigiik
soldan saga sant, esas olarak ventrikiil sistolii sirasinda olmakla birlikte, izovolemik fazda da
devam edebilir (20,21). Bu durumda sagdan sola sant goriillmez. Orta biiyiikliikteki
defektlerde ise sant miktar1 biraz daha fazladir, pulmoner basing ve diren¢ normal bile olsa sol
atriyum ve sol ventrikiil voliimleri artabilir. Bu grupta, ventrikiil basin¢-voliim egrisinde de
degisiklikler olabilir. Egri alam1 ve is yiikii artar, izovolemik kontraksiyon ve relaksasyon
fazlar1 degisir.

Sol ventrikiilden sag atriyuma dogru sant olusturan lezyonlar daha nadir goriiliirler ve
sag kalp bosluklarimin basing artisina yol agabilirler. Bu lezyonlarin klinik ve fizyolojik
degisiklikleri ventrikiiler septum defektindeki gibidir, ek olarak trikiispid kapaktan akim
artmistir ve sag ventrikiil voliim yiiklenmesi olabilir. Kardiyak siklus boyunca sol ventrikiiliin
sistolik ve diyastolik basinci, sag atriyum basincindan yiiksek oldugu icin boyle santlar
pulmoner diren¢ degisikliklerine degil, dogrudan dogruya defektin biiyiikliigiine baghdir ve
genellikle sant miktar1 azdir. Bu durum, atriyoventrikiiler septal defektlerle birlikte

goriilebilir.

3.3.1.3. Atriyum Diizeyinde Soldan Saga Santh Lezyonlar
Atriyal septum defektleri, fossa ovalisteki yerlesimlerine gore smiflandirilir. Fossa
ovalisi kapatan septum primumun olusumu sirasinda burada meydana gelen agikliklar

sekundum, fossa ovalisin 6n tarafinda yerlesen defektler primum, arkasinda olanlar ise siniis
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venosus tipi defektlerdir. Ventrikiil ve biiyiikk damar diizeyindeki santlarin aksine, atriyum
diizeyindeki defektlerde soldan saga santin miktari, defektin genisliginden ¢ok, atriyumlar
arasindaki basin¢ farkina baghdir. Atriyum basinglarini belirleyen faktorler ise atriyumlarin
esnekligi , ventrikiillerin dolus direnci (ventrikiillerin diyastolik esnekligi veya diyastolik
dolusa kars1 anatomik bir obstriiksiyon) ve ven6z dolasimlarin kapasitesidir. Atriyal sistoliin
hemen ardindan ¢ok az miktarda sagdan sola sant olsa da, genellikle sol atriyum basinci sag
atriyum basincindan daha fazla oldugundan, atriyumlar arasindaki net santin yonii soldan saga
dogrudur. Intrauterin dénemde atriyal sant, normal fetal dolasimda foramen ovale yolu ile
olan sagdan sola sant gibi fonksiyon goriir. Vena kava superior akimi1 daha cok trikiispid
kapaktan sag ventrikiile yonlenirken, daha yiiksek oksijen satiirasyonlu vena kava inferior
akimi atriyal defektten saga gecer. Bu donemde sag ventrikiilin esnekligi nisbeten az
oldugundan soldan saga sant miktar1 da azdir. Pulmoner direncin azalmasi ve sag ventrikiil
esnekliginin artmas ile, atriyal diizeyde soldan saga sant miktar1 artar. Atriyal septum
defektlerinde pulmoner akimin artmasi, nadiren konjestif kalp yetmezligine yol acar.
Atriyumlar arasinda genis sant bulunmasina ragmen pulmoner arter direnci ve basinci ender
durumlar disinda normal ya da normale yakindir. Pulmoner akim, sistemik akimin 3-5 katina
ciksa bile pulmoner arter direnci normal olabilir. Ancak, nadir olmakla birlikte genis atriyal
septum defektine bagl pulmoner diren¢ artis1 ve santin tersine donmesi de miimkiindiir. Bu
duruma genellikle 20 yasindan once pek rastlanmaz.

Parsiyel anormal pulmoner ven6z doniis anomalisinde goriilen fizyolojik degisiklikler
de, atriyal defektlerde oldugu gibidir.

Intrauterin donemde soldan saga sant olusturan lezyonlar, fetal kardiyovaskiiler
fonksiyonlar1 cok fazla etkilemez. Ancak genis sistemik arteriyovenéz malformasyonlar,
intrauterin donemde de konjestif kalp yetmezligine yol agabilirler. Santral sinir sisteminde
genis arteriyovenoz malformasyonlar varsa, viicudun alt kismina giden kan akimi

azalacagindan koarktasyon fizyolojisine benzer degisiklikler goriilebilir.

Atriyal Septal Defekt
Sag atriyum ve sol atriyum aras1 baglantilar "Atriyal Septal Defekt (ASD)" adiyla
bilinirler. Embriyogenezis anomalisinin yerine gore degisen anatomik lokalizasyonlarda

yerlesen ASD'lerin goriilme siklig sirasiyla "sekundum", "ostium primum", siniis venozus ve

koroner siniis defektleridir (Sekil 5).
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Bu defektlerin tiimii gercek interatriyal septumda yer almasalar da, interatriyal
komiinikasyona neden olduklarindan ASD olarak siniflandirilirlar. ASD'ler izole veya diger

dogumsal kalp hastaliklar ile birlikte goriilebilirler.

SIN.VENOZUS

Trikiispid

PRIMUM kapak

Sekil 5: Septumdaki yerlerine gore ASD tipleri (15)

En sik goriilen dogumsal kalp hastaliklarindan biri olan ASD'in goriilme sikligi 1500
canli dogumda bir olarak bilinir (22), renkli Doppler ekokardiyografi ile yapilan yeni
caligmalarda goriilme sikliginin daha da yiliksek (%0.2) oldugu bildirilmektedir (23).
Sekundum ASD'ler dogumsal kalp hastaliklarinin  %8-9'unu olusturur (18), kizlarda
erkeklerden daha siktir (2:1) (24).

ASD'ler ¢cogunlukla sporadik goriilmekle birlikte, otozomal dominant kalitim gosteren,
genetik olarak heterojen ailesel ASD tipleri de vardir. Kromozom Sp iizerinde bir gen
mutasyonu ile giden inkomplet penetransh bir otozomal dominant form ve atriyoventrikiiler
ileti gecikmesi ile karakterize bir otozomal dominant form tanimlanmustir (21). Ust ekstremite
anomalileri ile birlikte giden Holt-Oram sendromu, yiiksek penetransli otozomal dominant
kalitim paterni gosterir . Genetik danigsma verilirken bu ailesel formlarin taninmasi1 6nemlidir;
birinci derece akrabalarda hastaligin goriilme riski ASD'in sik goriilen sporadik formunda %3
iken, ailesel formlarda %50'ye ¢ikmaktadir. Otozomal dominant gecisli Noonan sendromunda
vakalarin %?25'inde ASD goriiliir; atriyoventrikiiler septal defektlerin primum ASD varyanti
Down sendromu, Di George sendromu ve otozomal resesif gecisli Ellis-van Creveld

sendromu ile birlikte olabilir (26).

Patent foramen ovale (PFO)
Fetal hayatta sag atriyumdan sol atriyuma dogru normal interatriyal gecisi saglayan

foramen ovale, postnatal donemde pulmoner vendz doniis artip sol atriyum basinci sag

18



atriyum basincini gecince, fossa ovalis valvinin limbusu iizerine basilmasiyla fonksiyonel
olarak kapanir. Yasamin ilk yil1 icinde limbus ve kapak arasinda fibroz yapisiklik olusmasiyla
tam anatomik kapanma gerceklesir. Normal popiilasyonun %?25-30'unda bu yapisma olmaz
ancak sol atriyum basinci sag atriyumdan daha yiiksek oldugu siirece kapak limbus iizerine
kapal1 kalacagindan interatriyal sant goriilmez. Bu duruma "prob-patent foramen ovale" adi
verilir. Sag atriyal dilatasyona sekonder olarak limbus gerilip flap kapak ile arasi agilirsa,
foramen ovaleden kardiyak siklus boyunca interatriyal sant goriiliir, edinsel bir ASD olarak

nitelendirilebilecek bu duruma "valviiler inkompetan foramen ovale" ad1 verilir (27).

Atriyal septal anevrizma (ASA)

Fossa ovalis valvinin dokuca fazlaligi nedeniyle meydana gelir. Atriyal septumun sag
veya sol atriyum igine dogru 10 mm den fazla uzanmasidir. Atriyal septal anevrizmalarin
sekundum ASD'lerin spontan kapanmasinda rol oynadigi ileri siiriilmektedir, zamanla regrese
olmaya egilimlidir, bu nedenle infantlarda daha siktir. PFO, sekundum ASD, mitral kapak

prolapsusu ile birlikte sik goriiliir (28).

Atriyoventrikiiler Septal Defekt

Atriyoventrikiiler septum defekti (AVSD) dogumsal kalp hastaliklar1 icerisinde %3-5
oraninda goriiliir (26). Ozellikle komplet tipi bazi dogumsal anomalilere eslik eder: Down
sendromu(% 16), aspleni (sag izomerizm) veya polispleni (sol izomerizm) sendromu. Parsiyel
tipinin eslik ettigi nadir anomaliler ise Di George ve Ellis-van Creveld sendromlardir. Eslik
eden diger kardiyak anomaliler persistan sol superior vena kava, anormal pulmoner vendz
doniis anomalileri, sekundum atriyal septal defekt (ASD), ikinci bir ventrikiiler septal defekt
(VSD), patent duktus arteriyozus, aort veya pulmoner darlik, arkus aort anomalileri,
konotrunkal anomalilerdir (Fallot tetralojisi, c¢ift cikimhi sag ventrikiil, biiyiik arter

transpozisyonu).

3.3.2. HIPOKSEMiK DURUMLAR :

Hipoksemiye neden olan hastaliklarda, arteriyel kandaki oksijen satiirasyonu diisiik
olup, hastalarin ¢ogu siyanotiktir. Bu malformasyonlar su sekilde gruplandirilabilir: a)
pulmoner kan akimindaki obstriiksiyon ile birlikte sagdan sola santa yol acan defektler, b)
sistemik venoz doniisiin sag ventrikiilden sistemik dolasima, pulmoner vendz doniisiin ise sol
ventrikiilden yeniden akcigerlere yonlendigi biiyiik arterlerin transpozisyonu, c) sistemik ve

pulmoner venoz doniisiin tek boslukta (atriyum, ventrikiil veya biiyilk damarlar) toplandigi
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veya karistig1 durumlar. Ikinci ve ligiincii gruptaki hastaliklarda arteriyel oksijen satiirasyonu,
vendz karisimdan dagilan pulmoner ve sistemik kan akimlarinin oranina baghdir. Tiim bu
durumlarda, arteriyel oksijen satiirasyonunda belirgin diisiikliik vardir ve birtakim adaptasyon
mekanizmalar ¢aligir.

I. Pulmoner kan akiminda obstriiksiyon ve sag-sol sant

II. Biiyiik arterlerin transpozisyonu

III. Kanigim lezyonlari; Tek ventrikiil (pulmoner darlik var ya da yok), Total anormal

pulmoner vendz doniis, Hipoplastik sag kalp kompleksleri

3.3.2.1. Pulmoner Kan Akimin Obstriiksiyonu ile birlikte Sagdan Sola Santh
Lezyonlar

Bu gruptaki hastaliklarin en 6nemli iki 6rnegi Fallot tetralojisi ve pulmoner darlikl ¢ift
cikiglt sag ventrikiildiir. En sik goriilen siyanotik malformasyon olan Fallot tetralojisinde
hipokseminin siddeti, sag ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonuna ve genis ventrikiiler septum
defektine baglidir. Sag ventrikiil ¢ikis yolu atrezik ise, pulmoner akim duktus arteriyozus veya
sistemik ve pulmoner arterler arasindaki kollateraller yolu ile saglanir.

Bu gruptaki hastaliklar intrauterin donemde fetal gelisimi ve kardiyovaskiiler
fonksiyonlar1 pek fazla etkilemezler. Sag ventrikiil cikis yolu darlig: fetal hayatta da ilerleyici
olabilir (18). Bu bebeklerde duktus arteriyozus daha kisa ve vertikaldir. Aortik istmusta akim
hiz1 artar ve aortadan duktus arteriyozus yolu ile pulmoner artere olan akim, pulmoner akimin
tamamini olusturur. Pulmoner akimdaki belirgin azalmaya bagli, alveol sayis1 ve bronsgiyal
yapilarda azalma ve akciger hipoplazisi meydana gelebilir (19).

Dogumdan sonra bu hastalardaki hipokseminin siddeti, sag ventrikiil ¢ikis yolu
obstriiksiyonunun derecesine ve duktus artreriyosus acikligina baghdir. Darlik genellikle
ilerleyicidir ve oksijen satiirasyonu zamanla daha da azalabilir. Oksijen gereksiniminin arttig
beslenme, aglama ve aktivite gibi durumlarda sagdan sola sant artar. Bu durumlarda, dokulara
daha fazla oksijen cekilmesi ile venoz oksijen satiirasyonu diiser veya sistemik vaskiiler
direncin azalmasi ile sagdan sola sant miktar1 artar ve dolayist ile oksijen satiirasyonunda
daha belirgin diisme meydana gelir.

Pulmoner darlik ile birlikte sagdan sola santi olan bu hastaliklarda, oksijen
satiirasyonunun azalmast ile bazi adaptasyon mekanizmalar1 da devreye girer. Bu
mekanizmalar: a) solunum tipinde degisiklik (hiperpne), b) eritrosit kitlesinde artma, c) 2,3-

DPG yapiminda artma, d) koroner arterlerde dilatasyon, e) oksijen tutulumunda azalmadir.
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Oksijen satiirasyonundaki azalma, karotid ve aortik kemoreseptorleri uyararak solunum
derinligi ve hizinda artmaya neden olur (12). Bu durum, yiiksek rakimda oksijen basincinin
diisiikligiine bagli olusan hiperventilasyon cevabina benzer. Hiperpne cevabi, pulmoner
vendz kandaki pH, oksijen ve karbondioksit basinci degerlerinin sistemik dolagim ile
karsilastirilmasiyla belirlenebilir, pulmoner vendz degerler solunumsal alkaloz gosterir.

Eritrosit kitlesinde artig, bobreklerin eritropoetin yapiminda artmaya baglidir. Boylece
oksijen kontenti artarak dokulara daha fazla oksijen verilmesi saglanir. Hematokrit %65-70'e
ulastiginda artan kan viskozitesi ile vital organlara, 6zellikle merkezi sinir sistemine kan
akimi artar. Kan viskozitesinin fazla artmasi, tromboembolik olaylara da zemin hazirlayarak
zararh olabilir. iki,3-DPG artmasi ile, oksihemoglobin ¢oziiniirliik egrisi saga dogru kayar ve
hemoglobinden oksijen ayrismasi kolaylagarak dokulara daha fazla oksijen verilir.

Bu hastalarda, 6zellikle daha biiyiik yaslarda goriilen diger bir adaptasyon mekanizmasi
da ¢omelmedir. Egzersiz veya uzun siire ayakta durmanin ardindan oksijen satiirasyonu
diistiigiinde, ¢comelme ile satiirasyon istirahat diizeyine getirilir. Bu fenomen, sistemik vendz
doniis iizerindeki yercekim etkisinin ortadan kaldirilmasi veya aortaya basi ile olusan sistemik
direng artis1 nedeniyle sagdan sola santin azaltilmasi seklinde agiklanabilir (20).

Hastalarda diisiik oksijen satiirasyonunun yol actig1 degisikliklerden birisi de sistemik
damarlarda, 6zellikle koroner damarlarda goriilen genislemedir. Bu sekilde koroner perfiizyon
korunmus olur. Agir hipoksemide, laktat iyonlarinin birikimi ile birlikte metabolik asidoz,
oksijen tutulumunu azaltarak biiytime geriligine yol acabilir.

Pulmoner darlik ve sagdan sola santh hastalarda sik goriilen durumlardan birisi de
siyanotik nobetlerdir (siyanotik spell). Nobet sirasinda oksijen satiirasyonunda ani diisme ile
birlikte hiperpne ve pulmoner akimda belirgin azalma olur. Oksijen gereksiniminin ani artisi,
pozisyonel degisiklikler, sistemik vaskiiler diren¢ degisiklikleri veya intravaskiiler voliim
kayb1 gibi durumlar siyanotik nobetlerin ortaya ¢ikmasim kolaylastirir. Fizyolojik olarak bu
durum, sistemik oksijen satiirasyonunda belirgin azalma ve metabolik asidemi ile

karekterizedir (21,29).

Fallot tetralojisi

En sik goriilen siyanotik dogumsal kalp hastaligidir. iki yasin iizerindeki siyanotik her
dort hastanin tigii Fallot tetralojisidir. Vakalarin 1/3'ti siyanozlu olarak dogar, 1/3 hastada
siyanoz ilk alt1 ayda, 1/3 hastada ise ilk iki yasta gelisir. Fallot tetralojisi 2,6/10 000 canl
dogum sikliginda olup, dogumsal kalp hastaliklar1 i¢cinde %5-6 oraninda goriiliir(30).
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Anatomik patoloji olarak bu sendromda; 1) ventrikiil septum defekti, 2) infundibuler ve
pulmoner darlik, 3) aortanin ata biner sekilde septum iizerinde yer almasi (dekstropozisyon)

4) sag ventrikiil hipertrofisi anomalileri bir arada bulunur (Sekil 6).

Sekil 6: Fallot tetralojisinin ii¢ komponenti olan VSD, aortanin dekstropozisyonu ve pulmoner darlik

goriilmektedir (15).

Ventrikiil septum defekti, her zaman subaortik membrandz septum bolgesindedir ve
cogu kez genistir. Her iki ventrikiil basinci birbirine esittir. Pulmoner darlik sag ventrikiil
¢ikiginda olup infundibulum denilen bolgedeki kaslarin hipertrofisi ile gelisir. Bunun tistiinde
kiiciik bir bosluk goriintimlii iigiincii ventrikiil olarak tanimlanan bolge bulunur. Ek olarak
cogu kez pulmoner kapakta hafif veya orta derecede darlik, ayrica pulmoner arter ve
dallarinda degisik derecede hipoplazi olabilir. Fallot tetralojisi vakalarinda prognoz,
infundibuler veya valviiler darlik ve pulmoner hipoplazinin derecesi ile iliskilidir. Ozellikle
kiiciik cocuklarda pulmoner darlik hafif, pulmoner arterler de yeterince gelismis ise kan VSD
araciligt ile sol ventrikiilden sag ventrikiile, oradan da pulmoner arterlere gecer. Pulmoner
darlik hafif derecede oldugundan iifiiriim alinmasina karsin siyanoza neden olmaz. Bu tabloya
pembe (pink) Fallot veya asiyanotik Fallot adi verilir. Fallot tetralojisine ek olarak santa
neden olabilecek ASD varsa, sendrom Fallot pentalojisi olarak adlandirilir.

Duktus Arteriyozusa Bagimli Pulmoner Dolasim

Bu gruptaki hastaliklar, pulmoner kan akiminin yalnizca duktus arteriyozus ile
saglanabildigi hastaliklardir. Bunlar arasinda pulmoner atrezi ile birlikte intakt

interventrikiiler septum, pulmoner atrezili Fallot tetralojisi ve diger hipoplastik sag kalp

22



hastaliklar1 sayilabilir. Bu hastalarda fetal akim dinamiginde de bazi degisiklikler olur.
Pulmoner akim sadece duktus arteriyozusa bagimhidir ve duktus kiiciiktiir. Pulmoner kan
akimi tiim ventrikiil atiminin (debi) %10'udur. Duktal kan akimi soldan saga, pulmoner artere
dogrudur. Bu hastalarin ¢cogunda pulmoner damar yatagi hipoplaziktir.

Pulmoner atrezi ile birlikte ventrikiiler septum defekti varsa, pulmoner akim degisik
seviyelerde aorto-pulmoner kollateral damarlarla da saglanabilir. Dogumdan sonra bu
hastalarin bir kisminda kollateraller nedeniyle artan pulmoner akim akciger ¢demine yol
acabilir. Boyle hastalarda oksijen satiirasyonu c¢ok diisiik degildir. Nadir de olsa bu hastalarin

bir kisminda, pulmoner vaskiiler hastalik meydana gelebilir.

Pulmoner atrezi
Pulmoner kapagin atrezik, rudimanter veya hipoplazik oldugu bir dogumsal kalp

hastaligidir. Beraberinde ventrikiil septum defekti olabilir veya olmayabilir.

VSD ile birlikte pulmoner atrezi

Fallot tetralojisinin agir bir seklidir. Tiim sag ve sol ventrikiil kan1 aorta gonderilir.
Pulmoner dolasgim duktusa veya gelisen kolaterallere baglidir. Siyanoz tetralojiye gore ¢ok
daha ciddidir ve dogumu izleyen ilk giinlerde belirir. Dinleme bulgular1 olarak birinci kalp
sesini klik izler, ikinci ses tektir. Sistolik iifiiriim yoktur veya cok hafif olarak isitilebilir. Tiim
prekordiyumda kollateraller ve PDA sebebiyle siirekli iifiiriim duyulabilir. Pulmoner kan
akimimin derecesi ile degisiklik gostermek iizere kalp golgesi kiiciik veya cok genistir.
EKG'de sag ventrikiil hipertrofisi bulgular1 dikkati ¢eker. Ekokardiyografide aort dekstropoze,
sag ventrikiil duvar1 kalindir. Pulmoner kapak gosterilemez. Kalp kateterizasyonu ile kesin

tan1 konulur.

Pulmoner atrezi ve intakt ventrikiil septum

Nadir bir dogumsal kalp anomalisidir. Vakalarin 6nemli bir boliimii yenidogan
doneminde kaybedilir. Pulmoner kapak atrezik, sag ventrikiill duvan kalin, sag ventrikiil
boslugu ve trikiispid kapak hipoplazik olup ventrikiiler septumda agiklik yoktur.
Hemodinamik olarak trikiispid atrezisine benzer. Sag atriyum kani oldugu gibi sol atriyum,

sol ventrikiil ve aorta gider. Pulmoner dolasim duktus araciligi ile saglanir.
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3.3.2.2. Biiyiik Arterlerin Transpozisyonunda Fizyolojik Degisiklikler

Biiyiik arterlerin transpozisyonunda, pulmoner vendz doniis pulmoner arterler ile
yeniden akcigerlere, sistemik vendz doniis ise aorta ile sistemik dolasima verilir. Bu durum
paralel dolasimlar1 gosterir, yani her ventrikiiliin debisi yeniden ayn1 ventrikiile doner. Biiytik
arterlerin transpozisyonunda esas fizyolojik bozukluk, ciddi hipoksemidir. Hipokseminin
siddeti, pulmoner ve sistemik ven6z doOniis arasindaki karigimin miktarina baglhdir.
Transpozisyonda interventrikiiler septum intakt ise her iki venéz doniis arasindaki karigim
atriyal diizeyde foramen ovale, biiyilk damar diizeyinde ise duktus arteriyozus yolu ile olur.
Bu karisim da yetersiz oldugundan, sonugta agir hipoksemi goriiliir (26). Bu hastalarda oda
havasinda sistemik arteriyel ve pulmoner vendz kan gazlan arasinda biiyiikk fark vardir.
Pulmoner vendz kan kemoreseptor stimiilasyonu ile olusan hiperventilasyonu gosterir, PO,
diizeyleri 110 mmHg kadar yiiksek olabilir, PCO, degerleri ise 15-25 mmHg arasindadir.
Bunun aksine, sistemik arteriyel PO, genellikle 35 mmHg'den diisiiktiir ve PCO; ise normal, ya
da hafifce artmistir. %100 oksijen verilmesi ile arteriyel oksijen basinci 35 mmHg'y1 gegmez.

Transpozisyon fizyolojisinin fetal dolasim dinamigi {izerinde 6nemli bir etkisi yoktur.
Dogumdan hemen sonra ise, vendz doniiglerin yetersiz karigimi, hayati tehdit eden siddetli
arteriyel hipoksemiye yol agar. Bu hastalarda adaptasyon mekanizmalar1 da sinirhidir. Ancak,
iki dolasim arasinda yeterli iliski varsa (genis atriyal, ventrikiiler septum defekti, patent
duktus arteriyozus), karisim da yeterli olur ve oksijen satiirasyonu daha yiiksek bulunur. Bu
hastalarda pulmoner veya sistemik konjesyon daha belirgindir, pulmoner arter basinci
sistemik diizeye yakindir ve kisa siirede pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik meydana
gelebilir. Transpozisyon ile birlikte ventrikiiler ya da atriyal diizeyde genis sant1 olan hastada

eger pulmoner darlik da varsa, fizyolojik degisiklikler bir 6nceki boliimde agiklandigi gibidir.

Biiyiik arter transpozisyonu

Kalbin embriyolojik gelismesinde, kalpten cikan ve trunkus denilen damar ikiye
boliinerek pulmoner arteri ve aortu olusturur. Trunkusun bu béliinmesi, yukaridan baglar ve
spiral sekilde asag1 dogru devam eder. Boylece yukarida ve onde yer alan aort, asagida ve
arkada kalarak sol ventrikiile baglanir. Transpozisyonda bu spiral boliinme yerine, diiz bir
boliinme olur. Sonugta yukarida 6nde olan aort, asagida ve nde olan sag ventrikiile; yukarida
ve arkada olan pulmoner arter de asagida ve arkada yer alan sol ventrikiile baglanmig olur.
Boylece viicuttan gelen oksijeni azalmis kan sag atriyum, sag ventrikiil ve aort yoluyla yine
viicuda doner. Akcigerlerden gelen yiiksek oksijenli kan da pulmoner ven, sol atriyum, sol

ventrikiil ve pulmoner arterlerden yine akcigerlere doner (Sekil 7). Bu iki paralel dolagim
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sirasinda ASD, VSD, PDA gibi baglantilardan hicbirisi yok ise yasam sz konusu olamaz.

Birden fazla baglanti olmasi ise yasami kolaylastirir.

Sekil 7: Patent foramen ovale ve kii¢iikk PDA disinda 6nemli sant bulunmayan basit tip transpozisyon (15)

Yenidoganda siyanozun en sik kardiyak nedeni olan biiyiik arterlerin transpozisyonu,
dogumsal kalp hastaliklarinin %3-4'iinii olusturur. Vakalarin %40’inda VSD bulunur. Sol
ventrikiil ¢ikis yolu darlig1 da bulunabilir. Erkek ¢ocuklarda, kizlara gore 3:1 oraninda daha

fazla goriiliir.

3.3.2.3. Karisim Lezyonlarimin Fizyolojisi (Sistemik ve pulmoner venoéz doniisiin
aym boslukta karistig1 lezyonlar)

Hipoksi ile karekterize iiciincii fizyolojik grup, sistemik ve pulmoner ven6z doniislerin
aynm boslukta toplandigi malformasyonlart kapsar. Sistemik arteriyel oksijen satiirasyonu
sistemik ve pulmoner vendz doniis oranlarina baglidir. Bircok hastada, genellikle lezyonun
cinsine bagli olmaksizin sistemik akim (kardiyak debi) 3 L/dk/m*dir. Buna gore sag atriyuma
gelen sistemik vendz doniis de 3 L/dk/m*dir. Eger tam karisim varsa, oksijen satiirasyonu
bityiik olciide akcigerlerden doénen kan miktarina baglhdir. Ornek olarak; sistemik venoz
satiirasyon %60, pulmoner vendz satiirasyon %95 ise ve pulmoner akim sistemik akimin iki
kati ise, 6 L/dk/m?* %95 satiirasyonlu kan, 3 L/dk/m* %60 satiirasyonlu kan ile karisacak ve
sistemik arteriyel oksijen satiirasyonu %83 olacaktir. Eger pulmoner kan akimi sistemigin ii¢

kat ise, 9 L/dk/m?, 3 L/dk/m? ile karisacak ve sonucta arteriyel satiirasyon %86 olacaktir.
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Sistemik ve pulmoner vendz doniisiin aynm1 boglukta karistigi bu gruptaki lezyonlar su
basliklar altinda incelenebilir: a) tek ventrikiil fizyolojisi: tek ventrikiil, tek atriyum, turunkus
arteriyozus, b) anormal pulmoner vendz doniis (pulmoner darlik olmadan veya pulmoner
darlikl), ¢) hipoplastik sag kalp; 6zellikle trikiispid atrezisi kompleksleri. Bu son grupta akim,
foramen ovale yolu ile olur ve sag ventrikiil devre disi kalir. Genellikle pulmoner kan
akiminda da obstriikksiyon vardir. Pulmoner darlifin olmadigi durumlarda ise oksijen

satiirasyonu daha yiiksektir.

a )Tek Ventrikiil Fizyolojisi

Ventrikiil diizeyinde sistemik ve pulmoner vendz doniiglerin tam karigtigi anatomik
lezyonlarda tek ventrikiiliin debisi, sistemik ve pulmoner dolagimlara degisik oranlarda
dagilir. Her iki dolasima gonderilen akimlar orani ise bu dolagimlarin direncine baglhdir.
Sonugta, esas fizyolojik degisiklik, pulmoner akimin artmasi ya da azalmasina bagh, degisik
derecelerde hipoksemi meydana gelmesidir. Eger pulmoner kan akiminda bir obstriiksiyon
yoksa ve pulmoner diren¢ diisiikse, pulmoner kan akiminin artmasina bagh akciger édemi
meydana gelir ve hipoksemi hafiftir. Bu durumda pulmoner arter basinci sistemik diizeyde
olup, pulmoner vendz basing artmistir. Sistemik dolasimda bir obstriiksiyon varsa sistemik
akim azalabilir. Cerrahi tedavi ile pulmoner akimin azalmasi saglanmaz ise (pulmoner
banding), pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik gelismesi kaginilmazdir. Bu durumda,
pulmoner kan akimi azalir ve hipoksemi daha da artar. Eger Fallot tetralojisinde oldugu gibi
darliga bagl pulmoner kan akiminda azalma varsa veya pulmoner vaskiiler direng yiiksek ise,

klinik tablo agir hipoksemi seklindedir.

Tek ventrikiil

Tek ventrikiil mitral ve trikuspit kapaklarin yada ortak atriyoventrikiiler kapagin tek bir
ventrikiile acildigi anomalilerdir. Biiyiik arterler bu tek ventrikiilden ¢ikar. Ventrikiiller arasi
septum gelismemistir. Cesitli defektler ile birlikte bulunabilir. Dogumsal kalp hastaliklar
arasindaki sikligt %1’den azdir. Vakalarin biiylik ¢ogunlugunda sag tarafta anatomik
ozellikleri sol ventrikiile uyan tek bir ventrikiil vardir (¢ift girisli sol ventrikiil). Yine
vakalarin %85'inde biiyiik arter iligkileri transpozisyona uyar. Ayrica dekstrokardi, tam AV
kanal, sag atriyal izomerizm ve total pulmoner vendz doniis anomalisi gibi ilave

malformasyonlar olabilir.
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Erken donemde hafif siyanoz ve kalp yetersizligi olur. Biiylime ve tart1 alma yavastir.
Vakalarin yaris1 ilk yas i¢inde kaybedilir. Enfektif endokardit, beyin abseleri ve fel¢ nadir
degildir.

Tek Atriyum

Sistemik ve pulmoner vendz doniislerin karisimi atriyum diizeyinde ise, arteriyel
oksijen satiirasyonundaki diisiikliik daha hafiftir. Bu hastalarda pulmoner vaskiiler direng¢ de
daha diisiiktiir. Fizyolojik degisiklikler, genis atriyal septum defektinde oldugu gibidir, ek

olarak oksijen satiirasyonunda hafif diisiikliik vardir.

Turunkus Arteriyozus fizyolojisi

Turunkus arteriyozus, kalpten tek bir biiyiik turunkal damarin c¢ikmasi, koroner,
sistemik ve pulmoner arterlerin bu turunkal damardan ayrilmasi ile karekterize bir
malformasyondur.

Tek atriyumun aksine turunkus arteriyozus, yenidogan doneminde Onemli belirti ve
bulgulara neden olur. Pulmoner akimdaki belirgin artis ile erken donemde akciger 6demi ve
pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik meydana gelir. Bu hastaliga siklikla eslik eden diger bir
durum, aortik ark kesintisidir (interruption) ve bu hastalarda sistemik perfiizyon azalir.

Turunkus arteriyozusta diyastolik basing diisiikliigii nedeniyle koroner arter dolusu bozulur.

Turunkus arteriyozus

Turunkus arteriyozus nadir goriilen bir anomali olup, otopsi bulgularina gore tiim
dogumsal kalp hastaliklarinin %3'tinden daha azim teskil etmektedir (31). Erkek ¢ocuklarda
daha fazla rastlanan bu hastaligin ilk anatomo-patolojik tanimi 1875'de Taruffi tarafindan
yapilmistir.

Trunkus arteriyozus, kalbin tabanindan ¢ikan ve her iki ventrikiil kanim alan tek bir
arteriyel damar ile karakterizedir (Sekil 8). Ventrikiiler septumunun {ist kisminin
kapanmasinda da rol oynayan spiral septumun gelisimi sirasinda olusan defekt nedeniyle,
trunkus arteriyozusda hemen daima genis tek bir semilunar kapak ve trunkal kapaga komsu
yiiksek, subarteriyel, genis bir ventrikiiler septal defekt (VSD) bulunur (32). Cikan aort,
pulmoner ve koroner arterler orijinlerini bu ana trunkal damardan alirlar. Nadir goriilen
varyasyonlar haricinde, pulmoner arterler cogunlukla brakiosefalik arterler ile koroner arterler

arasindan herhangi bir yerden olmak {izere cogunlukla bu ana trunkal damardan ¢ikar (32).
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Bununla birlikte literatiirde, cok nadir olmakla birlikte, VSD ve semilunar kapaklarin
olmadig1 bazi trunkus arteriyozus vakalar1 bildirilmistir .

Trunkus arteriyozusda trunkal ve mitral kapaklar arasinda fibréz bir devamlilik vardir.
Vakalarin biiyiik bir kisminda (%90-95) trunkal kapak 3-4 kapakli, pek azinda ise iki veya alt1
kapaklidir (33). Kapakgiklardaki deformite ve kalinlagmalar yetmezlige, nadiren de darliklara

neden olabilir.

Truncus Arteriosus

Normal Truncus Arteriosus

£11996 University of Kanzas

Sekil 8; Normal kalp yapisi ve trunkus arteriyozus (15)

Diger dogumsal kalp hastaliklarina nazaran trunkus arteriyozusda ilave kardiyak ve
vaskiiler anomalilere sik olarak rastlanmaktadir. Bunlar arasinda PDA (%15-30) ve ASD

(%?20) en sik goriilenleridir (33).

b )Pulmoner Venéz Doniis Anomalileri

Pulmoner ventz doniis anomalilerindeki fizyolojik degisiklikler, pulmoner venoz
obstriiksiyon olup olmamasina gore farklilik gosterir. Pulmoner ven6z doniiste obstriiksiyon
varsa klinik tabloya hipoksemi ile birlikte akciger 6demi hakimdir. Atriyal diizeyde sagdan
sola sant hipoksemiye, pulmoner arteriyel ve vendz basing yiiksekligi sonucu akcigerde sivi
birikimi ise pulmoner édeme neden olur. Total anormal pulmoner venéz doniis anomalisi,
pulmoner venéz obstriiksiyon ile birlikte ise, agir pulmoner ve sistemik vendz konjesyona

ragmen, kanin biiyilk kismi pulmoner ve sistemik damar yataginda tutulacagindan kalp
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nisbeten kiiciiktiir. Akciger interstisiyel alanina ve alveollere sivi transiidasyonu nedeniyle
hizli ve ylizeyel solunum goriiliir. Duktus arteriyozusun agik olmasi, tikali pulmoner vendz
doniis i¢in bir ¢ikis yoludur ve duktus kapanana kadar pulmoner 6dem belirgin olmayabilir.
Tek ventrikiill ve turunkus arteriyozus gibi vendz doniislerin karistigr lezyonlarda agir
pulmoner vendz obstrilkksiyon yoksa, fetal kardiyovaskiiler fizyoloji pek etkilenmez.
Intrauterin donemde akciger sivisi artabilir, pulmoner lenfatikler genisler ve pulmoner
lenfanjiektazi meydana gelir. Bu durum, cerrahi olarak anatomik diizeltme yapildiktan sonra
bile, akciger fonksiyonlarinin bozuk olmasina yol acan 6nemli bir prognostik faktordiir.
Pulmoner venéz obstriiksiyon yoksa tam karisim atriyum diizeyinde meydana gelir.
Pulmoner direng nisbeten diisiik, pulmoner kan akimi da diger gruba gore daha fazladir. Bu
nedenlerle oksijen satiirasyonundaki diisiiklitk cok belirgin degildir. Bu hastalarda gelisme

geriligi olmakla birlikte, siit cocuklugu doneminden sonra yagsama sanslar1 daha yiiksektir.

Total Anormal Pulmoner Venoz Doniis

Pulmoner venlerin sol atriyum ile baglantilarinin olmamasi ve pulmoner venlerin
vertikal ven araciligl ile veya direk sag atriyuma dokiilmesi anomalisidir. Pulmoner vendz
doniis oldugu gibi sistemik vendz dolasgima kargir. Dogumsal kalp anomalileri igerisinde
%15-2 civarinda goriiliir. Yenidogan doneminde cerrahi olarak en sik onarilan anomalidir.
Bazen ek kardiyak anomali olarak Fallot tetralojisi, cift cikimli sag ventrikiil, tek ventrikiil
goriilebilir. Atriyal izomerizm (visseral heterotaksi sendromu) varhifinda goriilme orani
%50'lere kadar yiikselir. Infrakardiyak tipi erkeklerde 3.5 kat daha sik iken, diger tiplerde her
iki cins tutulumu farkh degildir.

Tiim pulmoner vendz doniisiin sag atriyuma olmasi nedeniyle sag ile sol kalp arasindaki
gecisler ve pulmoner venoz obstriiksiyon fizyolojik degisikliklerin esasini teskil eder. Dogum
sonrast yasam sag-sol sant varligina baghidir. Mutlaka ASD bulunur, PDA diger bir sant
yoludur. Patofizyolojik degisiklikler interatriyal gec¢is ve miktarina, pulmoner obstriiksiyon
olup olmamasina, pulmoner vaskiiler direncin derecesine baglhdir.

Pulmoner vendz doniisiin sag atriyuma ulasma ve dokiilme yerine gore 4 tipe ayrilir .
Sag ve sol pulmoner venler anatomik yerlerinde birbirleri ile istirak halindedirler ve sol
atriyumun arkasinda pulmoner vendz odacik meydana getirirler. Bu vendz odaciktan c¢ikan
vendz baglant1 anomalinin tipine gore seyrederek sistemik vendz yapilardan biriyle veya direk

sag atriyuma birlesir.
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Suprakardiyak tipte (%45) baglant1 veni yukariya dogru seyrederek sol innominate vene
(%50-85), ya da direk VCS'a (%15-40) veya azigoz vene (%1-10) dokiiliir. Suprakardiyak
tipte pulmoner vendz obstriiksiyon goriilme orani yaklasik %50 civarindadir.

Kardiyak tipte (%25) baglanti veni direk sag atriyum (%40-50) veya koroner siniise
(%50-70) agilir. Sadece bu tipte baglanti veni intraperikardiyal seyir gosterir. Koroner siniise
dokiilen baglanti veni %20 oraninda obstriiksiyona ugrar.

Infrakardiyak tipte (%25) baglanti veni 6zefagusun Oniinden seyrederek diyaframi
ozefageal hiatus icerisinden gecer ve ¢ogunlukla portal sisteme dokiiliir. Nadiren direk VCI'a,
duktus venosusa, hepatik venlerden birine de acilabilir. Genelde obstriiksiyon bu tipte olur ve
diyaframdan gegen bolge en sik goriilen obstriiksiyon yeridir. Diger ostriiksiyon yerleri
duktus venosusa dokiilme yeri veya hepatik siniizoidlerdir.

Mikst tip (%5) birden fazla baglantinin bulunmasi halidir.

Cerrahi olarak tedavi edilmeyen bebekler cogunlukla ilk 3 ay icerisinde Oliirken,

olgularin %75-85'1 birinci yilin sonunda kaybedilir.

Ortak Pulmoner Ven Atrezisi

Embriyolojik gelisim sirasinda gerceklesmesi gereken ortak pulmoner ven ile sol
atriyumun normal birlesiminin kesintiye ugramasi ve sistemik-pulmoner vendz doniis arasi
igtiraklerin kapanmasi sonrasinda pulmoner venler ile kalp arasinda herhangi bir baglanti
olmamasidir. Cok nadir (%0,2) goriilen bir anomalidir (34). Siklikla aspleni sendromuna eslik
eder. Sol atriyumun arkasinda kapali bir bosluk olarak kalan pulmoner venler higbir yere
drene olamaz. Pulmoner venoz obstriiksiyon patofizyolojisine sekonder olarak pulmoner ven

ve arterler medial hipertrofiye bagl kalinlagmistir.

Cor Triatriatum Sinister (Ortak Pulmoner Ven Darhig)

Embriyolojik gelisim sirasinda ortak pulmoner ven ile sol atriyum birlegmesinin
gerceklesmesine ragmen ortak pulmoner ven ile sol atriyum kaynagmasi ger¢eklesmeyerek bu
birlesme bolgesinde darlik meydana gelir. Ortak pulmoner ven, sol atriyuma dar bir tiinel ile
bagl aksesuar bir cember gibidir . iki boliim arasindaki gecis dar, genis veya hi¢ olmayabilir.
Gercek sol atriyumun arkasinda ve iizerinde yerlesmistir. Dogumsal kalp hastaliklari
icerisinde goriilme sikligt % 0,1'in altindadir. Nadiren diger kardiyak anomalilere (Fallot

tetralojisi, transpozisyon) eslik edebilir.
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¢ )Hipoplastik Sag Kalp Lezyonlari

Bu lezyonlar trikiispid atrezisi ile birlikte olan malformasyonlar ve intakt ventrikiiler
septumlu pulmoner atrezidir. Bu hastalarda sag ventrikiil dolasim dis1 kalir ve atriyal diizeyde
sagdan sola sant vardir. Trikiispid atrezisinde pulmoner kan akimi ventrikiiler septum defekti
veya duktus arteriyozus yolu ile saglanir. Pulmoner atrezi ve intakt ventrikiiler septumda ise
pulmoner kan akimi tamamen duktus arteriyozusa bagimlidir.

Bu lezyonlarin fetal gelisim lizerine fazla etkileri yoktur. Dogum sonrasinda ise yeterli
pulmoner akim yoksa esas fizyolojik degisiklik hipoksemidir. Ventrikiiler iligki zamanla
kiigiiliirse hipoksi artar.

Pulmoner atrezi ve intakt ventrikiiler septumda koroner dolasim bozukluguna bagl
miyokard kanlanmasinda yetersizlik olabilir ve bu durum kétii prognoz belirtisidir (35).

Hipoplastik sag kalpte kronik hipoksemi durumunda olusan adaptasyon mekanizmalari
hipokseminin siddetine, konjestif kalp yetersizligi olup olmamasina gore degisir. Esas bulgu
agir hipoksemi ise, pulmoner akimda obstriiksiyon ile birlikte karisim gosteren lezyonlarda
oldugu gibi dokulara daha fazla oksijen saglanabilmesi i¢in, eritrosit miktar1 ve 2,3-DPG
diizeyi artar ve Fallot tetralojisinde belirtilen diger adaptasyon mekanizmalar1 calisir. Asil
klinik bulgu hipoksemi degil de konjestif kalp yetersizligi ise, adaptasyon mekanizmalar

genis soldan saga santli lezyonlardaki gibidir.

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) tiim dogumsal kalp hastaliklarinin %]1'ni
olusturan, yenidogan evresindeki ilk 1 haftada goriilen bebek 6liimlerinin %25'inden sorumlu
agir bir kalp hastalign formudur (36). Bu sendrom ventrikiiller arasinda herhangi bir baglanti
olmadan, sol ventrikiil hipoplazisi veya atrezisi, mitral kapak hipoplazisi veya atrezisi, aortik
kapak atrezisi ve ¢ikan aort hipoplazisini icerir.

HSKS'da aort kapagr atreziktir veya bulunmamaktadir. Aortik siniisler ile birlikte sol ve
sag koroner arterler mevcut olup dallanmalar tamdir. Cikan aorta dar olup, koroner arterlere
kan getiren bir boru haline doniigmiistiir. Duktus arteriyozusa dogru genislemeye baslar.
Cikan ve inen aortaya gelen kami duktus arteriyozus tasir. inen aortada %80 olguda
koarktasyon mevcuttur. Sol ventrikiil %95 olguda hipoplaziktir. Ventrikiiller aras1 septumda
aciklik yoktur. Sol ventrikiil boslugu ufak, duvarlart kalindir. Olgularin %30'unda mitral
kapak atrezik iken, %70 olguda mitral aciklik var, fakat kapak hipoplaziktir. Mitral kapagin
acik oldugu durumlarda ventrikiil ile koroner damarlar arasinda direk baglantilar saptanir

(37). Sol ventrikiil boslugu %5 olguda normal olup, genis VSD ile birlikte goriiliir.
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HSKS'nin en ¢ok goriilen formunda yenidogan bebeklerin dogum agirli§i normal olup,
kalp dis1 anomalilere rastlanmaz. Bebeklerin ¢ogu hayatin ilk haftasinda kaybedilir. Bu

sendromla dogan bebeklerin %90-95' ilk 1 ay icinde kaybedilirler (36).

3.3.3. SAG VE SOL KALBIN OBSTRUKTIF LEZYONLARI

3.3.3.1. Ventrikiillerin Cikis Yolu Darhiklar:

a ) Sol Ventrikiil Cikis Yolu Darliklarmin Fizyolojisi

Sol ventrikiil ¢ikig yolu obstriiksiyonlarinda goriilen fizyolojik degisiklikler darligin
derecesine, yani sol ventrikiil ile aorta arasindaki basing farkina ve sistemik dolasima giden
akimin miktarina baghdir. Obstriiksiyon akut ise adaptasyon mekanizmalar belirgin degildir
ya da yoktur; olay kronik ise hipertrofi gibi bazi adaptasyon mekanizmalar1 ¢alisir. Bu
durumu agiklamak i¢in jukstaduktal aort koarktasyonu ile diskret subaortik darlik
karsilastirilabilir. Lokal jukstaduktal aort koarktasyonu olan fetusta aortik obstriiksiyon
bulgusu yoktur. Bunun nedeni, ¢ikan aort ve pulmoner arterden obstriiktif bolgeyi atlayarak
inen aortaya kan akimim saglayan genis duktus artreriosusun bulunmasidir. Dogumdan sonra
duktusun aortik agz1 acik kaldig siirece sol ventrikiilden akim obstriiksiyonu yoktur.

Aort kapagindaki darliklarda ise fetusta ventrikiil duvar stresini normal simirlarda
tutabilmek icin sol ventrikiil hipertrofisi olur. Bu durum, kardiyak debi ve umblikal-plasental
dolagimin normal simirlarda tutulmasini saglar. Darlik ¢ok agir ise intrauterin dénemde
ventrikiil hipertrofisine ragmen sol ventrikiil performansi yetersizdir ve kavite kiiciik kalir.
Boyle bebeklerde fetal ve neonatal mortalite ¢ok yiiksektir. Agir aort darlikli fetusta sag
ventrikiil sistemik perfiizyonun saglanmasinda esas rolii oynar. Hipertrofik sol ventrikiiliin
azalan esnekligi nedeniyle vena kava inferiordan foramen ovale yolu ile sol kalbe olan akim
azalir ve duktus arteriyozustan daha fazla akim olur. Sol ventrikiil basinci bir miktar artsa da,
foramen ovaleden sol-sag sant olmasi sol ventrikiil dolus basincinin ¢ok fazla artmasim onler.
Sol ventrikiil basincinin artmasi ile belirgin ventrikiiler hipertrofi ve hiperplazi olur, koroner
perfiizyon bozulur ve subendokardiyal iskemi meydana gelebilir.

Aort darlig1 agir degilse, adaptasyon mekanizmasi olan hipertrofi ve hiperplazi, sistemik
perfiizyonun normal olarak korunmasim saglar, diisiik kardiyak debi belirtileri ve pulmoner
o0dem gelismez. Daha sonra olusacak degisiklikler ise darlifin siddetine, ilerleme hizina ve

miyokardin adaptasyonuna baglhdir.
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Aort Koarktasyonu ve Kesintili Aort

Aort Koarktasyonu

Aortanin her hangi bir bolgesinde goriilen, dogumsal olarak gelismis olan ve
hemodinamik olarak anlamli segmenter daralma olusturan patoloji aort koarktasyonu (AK)
olarak tamimlanir. Aort koarktasyonu, cogunlukla proksimal torakal aort igerisinde yer alan
diskret bir membran seklindedir ve genellikle de duktus arteriyozusun aortaya birlesim
yerinin hemen kars1i duvarinda medial kalinlasma sonucu inen aortada daralma meydana
getirir (Sekil 9) . Duktusun aortaya birlestigi taraf hastaliktan etkilenmez. Tiim dogumsal kalp
hastaliklarinin yaklasik olarak % 6-8'ini meydana getiren AK, ilk yas icerisinde kardiyak
kateterizasyon veya cerrahi girisim gerektiren 4. dogumsal anomalidir (38). Sol kalp
anomalileri gibi erkekleri daha sik tutan bir patolojidir ve erkek / kiz tutulum orami 1.27-1.74
arasinda verilmektedir. Cogunlukla sporadik olgular olmakla birlikte son zamanlarda genetik
gecisli olabilecegi ve ikizlerde, kardeslerde veya birinci derece akrabalarda goriilme sikliginin
daha fazla oldugu bildirilmektedir (39). Etiyolojide ayrica dogumsal nedenler, dogumsal
rubella, Takayasu arteriti, Von Recklinghausen hastalig1 rol alir. Ozellikle Turner sendromu
ile olan yakin iligkisi iyi aydinlatilmistir. Hastaliin en onemli 6zelligi basit bir patoloji
olmayip, cerrahi veya invaziv kardiyolojik girisim sonrasi bile ge¢c donem komplikasyonlari

ile cesitli semptomlara yol acabilmesidir.

Aort

1. Subwalw.
2 Valviiler

3.Supravalv.
4. Aorta ko

Sekil 9 : Aort darliklarinin tipleri ve aort koarktasyonunun anatomisi (15)
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Aort darhg:

Sol ventrikiiliin ¢ikis yolundaki obstriiksiyon en sik aort kapagi hizasinda ve daha
seyrek olarak kapak altinda veya iistiinde bulunur (Sekil 10). Tiim dogumsal kalp hastaligi
icinde siklig1 %3,3 diir (19).

Dogumsal valviiler aort darligi erkeklerde 3:1 oraminda daha siktir. Kapaklar
kalinlagsmistir, yaprakciklar birbirleriyle birlesmistir. Deformite ve obstriiksiyon zamanla
ilerler, 30 yas civarinda kapakta kireclenme gelisebilir. Darligi asmak ve yeterli debiyi
saglamak icin sol ventrikiil basincinin artmasi1 gerekmektedir. Bu nedenle sol ventrikiil
hipertrofisi gelisir. "Kritik aort darlig1" adi verilen siit cocugu aort darligi diginda valviiler aort
darlig1 nadiren semptomatik olur ya da genc eriskin ¢agda, baz1 sikayet ve bulgularla hekime
basvurulur. Istirahatte iken sikayeti olmayan hasta, eforla sikintiya girer. Asir1 yorgunluk, bas

donmesi, gogiis agrisi, bayilma, hatta yarismali sporlarda ani 6liim goriilebilir. Aort darlig

fiziksel gelismeyi etkilemez.

Kesintili Aort

Nadir goriilen kompleks bir anomalidir. Cikan aort ile inen aort arasindaki iliskinin
kesintiye ugramasidir. Distal aortanin kanlanmast PDA araciligi ile gerceklesir. Patolojiye
genelde VSD eslik eder ve VSD nedeniyle infundibular septum arkaya yer degistirdiginden

subaortik darlik goriilebilir.

Duktusa Bagimh Sistemik Dolasim

Hipoplastik sol kalp sendromunun cesitleri olan aortik atrezi, aortik ark kesintisi ve agir
koarktasyon sistemik dolagimin duktus arteriyozusa bagimli oldugu lezyonlardir ve bir takim
ortak fizyolojik ozellikler gosterirler. Intrauterin donemde sistemik dolagim duktus yolu ile
sag ventrikiilden aortaya dogru oldugundan bu doénemde sistemik perfiizyon bozulmaz.
Dogum sonrasi donemde ise duktusun kapanmasi ile sistemik akim azalir. Arkus aorta
kesintisi ve koarktasyonda viicudun alt yarisinin kanlanmasi azalirken, aortik atrezide
sistemik akim tiimiiyle duktusa bagimlidir. Sol ventrikiil yetersizligi meydana gelirse viicudun
tist kisminin da perfiizyonu bozulur.

Aort atrezisi olan hastalarda ilging bir paradoks durum vardir. Duktusun kapanmas ile
sistemik akim azalirken pulmoner akim artar. Sol atriyuma donen yiiksek oksijen satiirasyonlu
pulmoner vendz kan, foramen ovaleden gecerek sag atriyumda sistemik vendz doniis ile
kangir. Sistemik akim azligr ve dokulara oksijen cekilmesinin artmasi nedeniyle sistemik

vendz kanda oksijen satiirasyonu cok diisiiktiir. Pulmoner akimin artmasi ile pulmoner ve

34



sistemik akimlar oranmin artmasina bagli, arteriyel oksijen basinci da artar. Buna karsin
sistemik perfiizyon azalmasi, metabolik asidemiye ve laktat iyonlarinin birikimine; sonug
olarak PCO, ve pH'nin azalmasina neden olur. Oksijen basincinda artmaya ragmen metabolik
asideminin olmasi, sistemik perfiizyonun ileri derecede bozuldugunu ve doku hipoksisi

gelistigini gosterir.

b ) Sag Ventrikiil Cikis Yolu Darliklarimin Fizyolojisi

Pulmoner darlikda goriilen fizyolojik degisiklikler, pulmoner kan akimindaki
obstriiksiyonun siddetine baghdir. Darlik ne kadar agir ise, sag ventrikiil sistolik basinci ve
sag ventrikill ¢ikisindaki basing farki o kadar fazladir. Fetusta bu darlik, sag ventrikiiliin
ardyiikiinii artirarak hipertrofi ve hiperplaziye neden olur. Darligin derecesine gore foramen
ovale yolu ile sagdan sola sant olur. Agir sag ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonlarinda
duktustan sol-sag sant meydana gelebilir ve Fallot tetralojisinde oldugu gibi duktus vertikal
yerlesim gosterir. Hafif darliklarda fetal akimlar normaldir. Orta siddette pulmoner darlikda
ise pulmoner akimin normal olarak saglanabilmesi icin hipertrofi meydana gelir, fetal ve
neonatal dolasim ya ¢ok az etkilenir, ya da normaldir.

Yenidoganda agir sag ventrikiil ¢ikis yolu darliklarinda pulmoner akim duktusa bagiml
olabilir. Foramen ovale yolu ile sagdan sola sant, sag kalp yetersizligi ve hipoksemi meydana
gelebilir. Interventrikiiler septumun intakt oldugu agir sag ventrikiil ¢ikis yolu darliklarinda
sag ventrikiil sistolik basinci sol ventrikiil basincini asar. Hipertrofi fazla ise sag ventrikiiliin
diyastol sonu basinci ve sag atriyum basinci da artar. Sag ventrikiil basing trasesinde a
dalgalan belirginlesir. Sag atriyum basinci arttik¢a, foramen ovale yolu ile sagdan sola sant
artar. Agir darliklarda sag ventrikiil boslugu genellikle kiiciiktiir.

Aort darliklarinin aksine, 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.

Pulmoner darhk

Sag ventrikiil ¢cikis yolu obstriiksiyonlar1 pulmoner kapak diizeyinde veya kapagin
altinda (infundibuler) ve iistiinde (supravalviiler) olur (Sekil 10). Bu lezyonlar arasinda en sik
goriilen, VSD'nin birlikte bulunmadigi izole pulmoner kapak darligidir. Bir calismada PS
siklig1 %10,1 bulunmustur(19).
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1.valviler
2.infundibuler
3. supravalviler

Sekil 10: Pulmoner darligin tipleri ve anatomisi (15)

Valviiler pulmoner darhk

Kapagn yaprakgiklar (cuspis) cok defa deforme ve kalinlagsmis olup, sistolde bir kubbe
goriiniimii olustururlar. Bu kubbenin ortasindan jet seklinde kan akimi olur. Valviiler darlikla
birlikte infundibuler, supravalviiler veya arter dallarinin multipl darliklar1 da bulunabilir. Ek
lezyon olarak VSD, ASD de goriilebilir. Sag ventrikiilde sistolik basing artmistir. Boylece sag
ventrikiil hipertrofiye olur. Daha sonra fibrozis gelisir. Giderek sag ventrikiiliin esnekligi
bozulur; diyastol sonu basing artar. Bu durum sag atriyum basincinin artmasina da neden olur.
Foramen ovale agilmaya zorlanir. Bu nedenle ciddi darliklarda, 6zellikle sag ventrikiil
esnekligi heniiz iyi gelismemis olan yenidoganda ve kiiciik siitcocugunda atriyal diizeyde
gelisen sag-sol santa bagh olarak siyanoz goriilebilir. Ciddi darliklarda sag ventrikiildeki
sistolik basing, sistemik basingtan ¢ok daha yiiksek olabilir. Pulmoner arter basinci ise normal

veya azalmustir.

3.3.3.2. Ventrikiillerin Giris Yolu Darhklar:

a ) Sol Ventrikiil Giris Darliklarimin Fizyolojisi

Sol ventrikiil girig darliklar ile birlikte olan dogumsal kalp malformasyonlarinda temel
fizyolojik degisiklik, oncelikle sol atriyum basincinin ve pulmoner vendz basincin artmast,
pulmoner vendz konjesyon ve sonugta sag kalp performansinin bozulmasi ile sag kalp

yetersizligidir. Bu lezyonlar kor triatriatum, pulmoner vendz obstriiksiyon ve mitral darligin
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degisik sekilleridir. Bu anomalilerde goriilen ortak fizyolojik degisiklikler sunlardir: a)
pulmoner vendz basing artmasi, b) pulmoner ven, sol atriyum ve sol ventrikiil arasinda
diyastolik basing farki meydana gelmesi, c) sistemik kan akiminin azalmasi, d) sag atriyum ve
sag ventrikiil basincinin artmasi, e) sistemik venoz konjesyon. Pulmoner vendz basing artmasi
nedeniyle, klinik tabloya pulmoner 6dem belirtileri hakimdir. Ayn1 zamanda sol ventrikiil
dolusu bozuldugu icin doku kanlanmasi azalir, biiylime geriligi goriilebilir.

Daha biiyiik hastalarda, egzersiz sirasinda stres ile sol atriyum ve pulmoner venoz
basincin daha da artmasi, kardiyak debi artisinin yeterince saglanamamasina ve egzersiz

intoleransina yol agar.

b ) Sag Ventrikiil Giris Darliklar:

Sag atriyoventrikiiler (AV) kapak darliklar1 genellikle pulmoner darlik veya atrezi gibi
lezyonlarla birlikte goriiliir. Ebstein anomalisinde genellikle kapak yetersizligi olmakla
birlikte nadiren darlik da goriilebilir. Trikiispid darliklarinda atriyal septum yolu ile sagdan
sola sant yoksa, sag atriyum basinci artar ve sistemik vendz konjesyon goriilebilir. Sag
atriyum ile sag ventrikiil arasinda diyastolik basing farki meydana gelir. Bu hastalarda
foramen ovale yolu ile sagdan sola sant hipoksemiye neden olur. izole trikiispid darlig1 nadir
goriilen bir anomalidir ve sag ventrikiil ¢ikis yolunun daha distalinde de darlik olabilecegini
akla getirmelidir. Foramen ovaleden sag-sol santin artmasina ve sag ventrikiile gelen akimin
azalmasina yol acan fetal akim degisiklikleri, trikiispid acikligimin kiiciik olmasina ve

trikiispid darligina neden olabilir.

Ebstein Anomalisi

Ebstein anomalisinin anatomik iki temel 6zelli§i normalden fazla kapak dokusu
bulunmas1 ve oOzellikle posterior ve septal lifletlerin AV bileskeden asagi seviyede sag
ventrikiil duvarina tutunmasidir. Posterior ve septal lifletler aniiliis fibrozisten ziyade sag
ventrikiil duvarina tutunmustur. Anterior lifletler normal yerlesim yerindedir. Ayn1 zamanda
sag ventrikiil sekli de anormaldir (40).

Ciddi Ebstein anomalisinde yer degistirmis lifletlerin distal uglar inlet ve trabekiiler
porsiyon birlesme bolgesinde bir miiskiiler tepecige linear olarak tutunmuslardir. Bu tutunma
superiora, sag ventrikiil cikim yoluna dogru uzar ve atriyalize ventrikiil ile fonksiyone
ventrikiil arasinda kii¢iik bir agiklik birakir. Bu sebeple trikiispid darligi goriiliir (40).

Ebstein anomalisi nadir goriilen bir dogumsal anomalidir. Biitiin dogumsal kalp

hastaliklar icinde %0.6 oraninda goriilmektedir (40).
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Ebstein anomalisi ilk defa 1866'da bir Alman doktor olan Wilheim Ebstein tarafindan
geng bir hastanin otopsi bulgulan olarak yayinlandi (40). Ebstein anomalisinde her iki cins
ayn1 oranda etkilenir ve bazi hastalarda ailevi ge¢is oldugu gosterilmistir. Hamilelik esnasinda
lityum kullanan anne cocuklarinda goriilebildigi ve Marfan sendromuna eslik edebildigi

bildirilmistir (40).

Trikiispid Atrezisi

Trikiispid atrezisi sag atriyumun (RA) sag ventrikiile (RV) bir atrioventrikiiler (AV)
kapak vasitasiyla acilamadigi dogumsal bir kalp malformasyonu olup, Fallot tetralojisi ve
biiyiik arter transpozisyonlarindan sonra %3 civarinda goriilme sikligr ile en sik iiciincii
siyanotik kalp hastalig1 sebebidir (41). Biiyiik cogunlukla atriyal situs solitus, ventrikiiler D-
loop konfigiirasyonu ve sag ventrikiiler hipoplazi goriiliir. Yine hemen her zaman ventrikiiler
septal defekt bulunur (VSD). Situs inversus ve L-loop konfigiirasyonu trikiispid atrezili
olgularda nadir bir durumdur. Ventrikiiloarteriyel (VA) baglanti konkordan veya diskordan
olabilir. VA diskordans (transpozisyon) sag kalim ve ameliyat tekniklerinde degisiklikler
gerektirecek kadar onemli bir durumdur.

Trikiispid atrezisinin olusumunda Van Praagh'a (42) gore ventrikiiler septumla birlikte
AV kanalda malalignment s6z konusudur. RV siniis kisminin bulunmamasi ventrikiiler

septumun saga kaymasina ve sag AV orifisin kapanmasina neden olmaktadir.

3.3.4. REGURJITASYON LEZYONLARI

3.3.4.1. Atriyoventrikiiler Kapak Yetersizlikleri

a )Sol Atriyoventrikiiler Kapak Yetersizligi

Sol atriyoventrikiiler kapak regiirjitasyonu (mitral yetersizlik) izole olarak nadir goriilen
bir anomalidir. Bu anomali: a) biiyiikk damarlarin iliskisi normal iken izole bir anomali olarak,
b) ventrikiiler inversiyonda sol atriyoventrikiiler kapagin Ebstein benzeri malformasyonu ile,
c) atriyoventrikiiler septal defektler ile birlikte, d) sol koroner arterin pulmoner kokten
anormal orijini nedeniyle papiller kas infarkti sonucu goriilebilir. Bu durumlarda meydana
gelen fizyolojik degisiklikler, sol AV kapaktan gecen kanin miktarina baglidir. Sol atriyum ve
sol ventrikiiliin voliim yiikii artar, sol kalp dolus basinglar1 artar ve sol kalp bosluklar
genigler. Sol atriyum basing¢ artis1 ve distansiyonu, akciger 0demine ve pulmoner direng

artisina neden olabilir. Sol ventrikiildeki kanin sistolde bir kisminin sol atriyuma kagmasi,
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ozellikle sistemik vaskiiler diren¢ yiiksek ise sistemik akimi azaltabilir. Eger sol
atriyoventrikiiler kapak yetersizligi, papiller kas infarkti nedeniyle meydana gelmis ise
genellikle sol ventrikiil kasilmasi da azalmistir. Hastalarin ¢ogunda diyastolik rezerv
korundugu i¢in sol ventrikiil sistolik fonksiyonlari normaldir. Sol AV kapak yetersizligi olan
yenidoganlarda sol atriyum genislemesi, foramen ovaleden sol-sag santa neden olarak
sistemik akimi daha da azaltir.

Sol atriyal distansiyon, zamanla trombus olusumuna ve atriyal disritmilere zemin
hazirlar. Mitral yetersizlik ilerleyici olmakla birlikte, sol ventrikiil fonksiyonlar1 uzun siire
normal kalir. Regiirjitasyon arttikca pulmoner venoz konjesyon ve sistolik fonksiyonlarin

azalmasi ile birlikte disritmiler klinik tabloya eklenebilir.

b ) Sag Atriyoventrikiiler Kapak Yetersizligi

Ventrikiil veya biiylik arterler diizeyindeki genis santh lezyonlarda soldan saga sant
miktar1, dogumdan sonra pulmoner direncin azalmasi ile belirgin hale gelirken; sag AV kapak
yetersizliginde voliim yiiklenmesi daha erken, fetal ya da erken yenidogan donemde heniiz
pulmoner diren¢ diismeden bile belirgin olabilir. Fetus veya yenidoganda, sag
atriyoventrikiiler kapak yetersizligi, pulmoner basincin yiiksek oldugu dénemde daha fazladir.
Sag atriyum basinci ve foramen ovale yolu ile sagdan sola sant artar, periferal ddem ve asit ile
birlikte hidrops fetalis goriilebilir (43). Dogumdan sonra da sag atriyum ve ventrikiiliin voliim
yiikklenmesi, foramen ovaleden sag-sol sant ve hipoksemi belirgin olabilir. Sag AV kapak
yetersizliginde, dogumdan sonra ilk birka¢ haftada pulmoner direncin diismesi ile birlikte
kapaktan regiirjitan akim azalir. Intrauterin dénemde sag kalbin asir1 voliim yiiklenmesi ve
kardiyomegali, akciger hipoplazisine yol acgarak dogumdan sonra solunum fonksiyon

bozukluguna neden olabilir.

3.3.4.2. Semilunar Kapak Yetersizlikleri

a ) Aort Kapak Yetersizligi

Aort kapak yetersizligi, izole bir anomali olarak nadir olup siklikla aort darligi veya
ventrikiiler septum defekti ile birlikte goriiliir. Fonksiyonel degisiklikler, regiirjitasyonun
miktarma baglidir. Hafif aort yetersizliginde diyastol sonu voliim pek fazla etkilenmez. Orta
ve agir yetersizliklerde ise sol ventrikiil genislemesi ve hipertrofisi, ventrikiil dolus basincinda
artma ve miyofibril kisalmasinda azalma olur. Belirgin aort kacagi varsa genellikle sol

ventrikiil duvar gerilimi artar. Sol ventrikiile olan regiirjitan voliim fazla ise aortada diyastolik
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basing diiser. Diyastolik basing azalmasi egzersiz sirasinda daha belirgindir ve koroner arter
dolusu azalabilir. Cok agir aort yetersizliginde sol taraf dolus basinglariin yiikselmesi, biiyiik
soldan saga santli lezyonlarda oldugu gibi pulmoner vendz konjesyon ve pulmoner 6deme yol

acabilir.

b ) Pulmoner Kapak Yetersizligi

Izole pulmoner kapak yetersizligi nadir goriiliir. Genellikle sag ventrikiil ¢ikis yolunu
genisletmek icin yapilan cerrahi girisimlerden sonra meydana gelir. Pulmoner kapak yoklugu
sendromunda belirgin pulmoner yetersizlik vardir. Trikiispid yetersizligi gibi pulmoner
yetersizlik de intrauterin donemde pulmoner diren¢ yiiksek iken, sag ventrikiil voliim
yiikklenmesi, sag atriyal genisleme, sistemik konjesyon ve sag kalp yetersizligine yol acabilir.
Agir pulmoner kapak yetersizliginde, sag ventrikiil voliim yiiklenmesi ve sag kalp dolus
basinglarinin  yilikselmesi fetal hidropsa neden olabilir. Pulmoner kapak yoklugu
sendromunda, ileri derecede genislemis olan pulmoner arterler biiyiik hava yollarina basi
yaparak solunum fonksiyonlarinin bozulmasina yol acabilir. Bu hastalarda anatomik yap1
Fallot tetralojisinde oldugu gibidir, ek olarak agir pulmoner yetersizlik ve hava yollarina basi,
klinik tabloya solunum problemlerinin de eklenmesine neden olur.

Pulmoner kapak regiirjitasyonunun en énemli hemodinamik 6zelligi, pulmoner arter
diyastolik basmcinin diisiik olup, sag ventrikiiliinkine hemen hemen esit olmasidir. Pulmoner
direnc yiikselmedigi siirece pulmoner arter sistolik basinci normaldir. Pulmoner kapaktan
regiirjitan akim cok fazla oldugunda, sistolik akimin artmasi nedeniyle sag ventrikiil ve
pulmoner arter sistolik basinglar1 arasinda fark meydana gelebilir.

Siddetli pulmoner yetersizlikte en Onemli adaptasyon mekanizmasi sag ventrikiil

hipertrofisi, duvar stresi ve diyastolik rezerv artmasidir.
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4. GEREC VE YONTEMLER

Bir y1l siiresince (1 Ocak 2006-1 Ocak 2007) Selguk Universitesi Meram Tip Fakiiltesi
yenidogan servisine yatirilan bebekler arasindan ekokardiyografik inceleme yapilmis olan
tiim bebekler degerlendirildi. Bu bebeklerin ilk muayene ve degerlendirmesi sorumlu uzman
hekim tarafindan yapild1 ve gerekli vakalara kardiyoloji konsiiltasyonu istendi. Kalp-damar
sistemi dis1 nedenlerle yatirilan bebeklerde izlemleri sirasinda saptanan kardiyak iifiiriim,
siyanoz, disritmi, Down sendromu, diyabetik anne bebegi, sendromik bebeklerde eslik eden
anomali arastirilmasi gibi nedenlerle pediatrik kardiyoloji konsiiltasyonu istendi.
Konsiiltasyon istenen tiim bebekler pediatrik kardiyolog tarafindan degerlendirildi. Ve
bebeklere ekokardiyografik inceleme yapildi. Ayrica solunum sikintisi akciger hastalii ile
aciklanamayan bebeklere pediatrik kardiyoloji konsiiltasyonu istendi. Periferik siyanozu olan,
santral siyanozu hiperoksi testi ile diizelen ve klinik bulgular ile akciger hastaligindan emin
olunan yenidoganlara ekokardiyografik inceleme yapilmadi. Ekokardiyografik degerlendirme
icin Hawlet Packard Sonos 5500 ekokardiyografi cihazi ve S 12 sektor probu kullanildi.

Elde edilen sonuglarla, bir y1l i¢inde yenidogan kliniklerinde izlenen bebekler arasinda,
ekokardiyografi ile tan1 alan dogumsal kalp hastaliklarinin orami siyanotik ve asiyanotik
olanlarin dagilimi, hastaneye yatis ve kardiyoloji konsiiltasyon nedenleri incelendi.
Ekokardiyografik inceleme sirasinda subkostal bakida foramen ovale flap’i izlenmeyen,
interatriyal septum devamliliginin kesintiye ugradigi (T bulgusu) ve soldan saga santi olan
bebekler ASD olarak degerlendirildi. izole patent foramen ovale (PFO) tanisi alan bebekler
normal olarak degerlendirildi. ilk giinlerde izole patent duktus arteriyozus (PDA) saptanan
hastalarin, iigiincii giin sonunda ekokardiyografik kontrolleri yapildi ve PDA’s1 kapanan
bebekler normal grubuna alindi.

[statistiksel inceleme;

Bulgular ortalama + standart sapma (SD) ve % degerleri ile verildi. Gruplar student-T
testi, ortalamalar ki-kare testi ile karsilastirildi. Istatiksel anlamlilik icin p < 0,05 kabul edildi.

Tiim incelemeler bilgisayar i¢in SPSS 11,5 paket programinda yapildi.
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S. BULGULAR

Ocak 2006 - Ocak 2007 tarihlerinde yenidogan servisine yatirilan 724 hastanin
kayitlarina ulasildi. Pediatrik kardiyoloji goriisii istenen 232 (%32) bebek ekokardiyografi ile
degerlendirildi. Bu bebeklerin 101’1 prematiir (34,4 + 2,58 hafta), 131’1 matiir (38,7 + 0,78
hafta) ve yas ortalamas1 9.91+ 9.04 giin idi. Ortanca degeri 6,5 idi. Bu hastalarin 113’ii erkek,
119’u kiz hastalardi. Hastalarin ortalama dogum agirligi 2962 + 281 gramdi (minimum: 670
gr, maksimum; 6300 gr.). Ekokardiyografik degerlendirme yapilan 232 bebegin 109’unda
(%46,9) ekokardiyografik olarak patoloji tespit edildi, 123 (%53,1 ) bebekte normal bulgular
elde edildi. Patolojk bulgu tespit edilen 109 bebegin 18’inde (%16,5) SDKH, 91’inde
(%83,5) ASDKH tespit edildi. Ekokardiyografik degerlendirmeyle dogumsal kalp hastalig
tanist alan bebekler dikkate alindiginda, yenidogan servisimizde bir yil i¢indeki dogumsal
kalp hastalign siklign %15 ( 109/724), SDKH goriilme sikligt  %2,4 , ASDKH goriilme
siklignn %12,5 olarak bulundu (Tablo 1). Kiz ve erkek hastalar dogumsal kalp hastaligi
yoniinden kiyaslandiginda istatiksel olarak bir fark bulunmadi (p= 0,20).

Tablo 1 Demografik veriler

n Ortalama Ortalama Ortalama yas Erkek Kiz
agirhik (gr) dogum haftasi (gtin) p
n n
% %
Hastalar 232 2962 + 281 36,87 £ 2,81 9,91+ 9,04 113 | 48,2 119 | 51,8 0.20
*EPTEH 109 2991+ 808 36,8 +2,7 8,53+7,43 62 54,8 47 39,4 '

*EPTEH; Ekokardiografik patoloji tespit edilen hastalar

Hastalarin yasa ve cinsiyete gore kalp hastaliklarinin dagilimina bakildiginda;
asiyanotik dogumsal kalp hastaliklarinin her iki cinste yakin oranlarda oldugu goriildii. Ancak
siyanotik DKH erkek cinsiyette daha fazla tespit edilse de istatiksel olarak aralarinda anlamh
bir fark yoktu. Hastaliklarin tiimiine bakildiginda cinsiyet (p=0,32) ve bagvuru giinii
(p=0,476) ile DKH arasinda iligki istatiksel olarak anlamsizdi (Tablo 2).
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Tablo 2 DKH’nin yasa ve cinsiyete gore dagilim
1 2 3 4 5 Ki
n P
n % n % n % n % n % kare

E| 113 23 204 |9 8 12 10,6 18 159 | 51 45,1
10,5 0,32

K| 119 25 21 5 4,2 6 5 11 9,2 72 | 60,5

A 29 6 20,7 | 3| 10,3 2 6,9 8 27,6 10 | 345

B 48 10 | 20,8 | 2 4,2 5 10,4 5 10,4 | 26 | 542 7,57 | 0,476

C| 155 32 | 206 |9 5,8 11 7,1 16 10,3 87 | 56,1

1.Soldan saga santli DKH; ASD, VSD, PDA

2. Basit DKH; PS, AS, AK, HKMP, TY

3.Siyanotik DKH; EYD, BAT, EA, TOF, TA, SKKA, TAPVD
4.Asiyanotik DKH; ASKKA, DEKSTROKARDI, HSKS
5.Normal

A; Basvuru giinii 1.giin olanlar

B; Bagvuru giinii 2-3. giin olanlar

C; Bagvuru giinii 4-30. giin olanlar

E; Erkek

K; Kiz

DKH teshisi konan 109 hastanin 24 (%?22) tanesinde ASD, 19’unda (%17,4) VSD,
15’inde (%13,7) ASD+ VSD, 6’sinda (%5,1) siyanotik durum olusturmayan kompleks
yapilarin birlikteligi, 5’er (%4,5) hastada ASD+PDA , BAT, PDA, TY ve EYD , 4’iinde
(%3,6) HKMP, 3’iinde (%2,7) TOF, 2’ser (%1,8) hastada AK, EA, HSKS ve dekstrokardi,
birer hastada (%0,9) TAPVD, TA, AS, PS ve SKKA tespit edildi.

DKH teshisi konan 62 erkek hastanin 11’inde (%17,7) ASD, 11’inde (%17,7) VSD,
8’inde (%12,9) ASD+VSD, 4’er (%6,4) hastada BAT ve ASKKA, 3’er (%4,8) hastada EYD,
HKMP, TY ve PDA+ASD , 2’ser (%3,2) hastada TOF, EA, HSKS ve birer hastada (%1,6)
PDA, PS, AS, AK, TA ve dekstrokardi tespit edildi .

DKH teshisi konan 47 kiz hastanin 13’iinde (%27,6 ) ASD, 8’inde (%17 ) VSD, 7’sinde
(%14,8) ASD +VSD, 4’iinde (%8,5) PDA, 2’ser (%4,2) hastada EYD, ASD+PDA, ASKKA
ve TY, ve birer hastada da (%2,1) TOF, AK, TAPVD, SKKA, HKMP, BAT ve dekstrokardi
tespit edildi.

Kardiyak degerlendirme yapilan hastalarin yenidogan servisine en sik yatis sebebi 31
(%13,4) hasta ile siyanoz iken ikinci siklikla 28 (%12,02) hasta ile ve solunum sikintist idi.
Diger yatis sebebleri ise azalan siraya gore; 27 hasta (%11,6) besleneneme, 26 (%11,2) hasta
sarilik, 25 ( %10,7) hasta prematiirite, 21 (%9) hasta DAB, 14’er (%6) hasta pnémoni ve
sepsis, 11 (%4,7) hasta disritmi, 10 (%4,3) hasta dismorfizm, 7 (%3) hasta MAS, 6’sar
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(%2,6) hasta GIS anomalileri, IKK ve asfiksi sebebiyle yatirilmigdi. Hastalarin yenidogan

servisine yatis sebebleri ile cinsiyet arasinda istatistiksel olarak bir fark yoktu (Tablo 3).

Tablo 3 Hastalarin Yatis Sebeblerine Gore Dagilim
erkek kiz
Yatig sebebleri n Ki kare p
n % n %
Dismorfizm 10 2 1,8 8 6,7 3,621 0,057
Prematiirite 25 8 7,1 17 14,3 3,130 0,077
Siyanoz 31 19 16,8 12 10,1 1,691 0,913
DAB 21 10 8,8 11 9,2 0,016 0,899
Pnomoni 14 6 5,3 8 6,7 0,204 0,651
Beslenememe 27 12 10,6 15 12,6 0,222 0,637
Sarilik 26 11 9,7 15 12,6 0,222 0,637
Disritmi 11 6 5,3 5 4,2 0,469 0,493
MAS 7 2 1,8 5 4,2 0,155 0,694
Solunum sikintisi 28 21 17,7 7 5,9 6,493 0,011
Asfiksi 6 3 2,7 3 2,5 1,126 0,289
GIS anomalileri 6 3 2,7 3 2,5 0,267 0,610
Sepsis 14 8 7,1 6 5 0,469 0,493
IKK 6 2 1.8 4 34 0,261 0,610
TOPLAM 232 113 100 119 100

Yatis sebeblerine gore kalp hastaliklarinin dagilimi incelendiginde (Tablo 4) tiim
yatig sebebleri icinde en sik rastlanan ekokardiyografik anomali soldan saga santh ( ASD,
VSD, PDA) kardiyak anomaliler idi. Yalmz akciger semptomlar: ile hastaneye yatirilan
bebeklerin ikisinde siyanotik dogumsal kalp hastalig: tespit edildi. Siyanotik dogumsal kalp
hastalig1 tanis1 alan 18 bebegin sadece bir tanesinde birlikte akciger hastalifi olmadan
solunum giicliigii ve takipne bulgulari vardi. GIS anomalileri ile kardiyak anomaliler yiiksek

oranda (% 83,3) birliktelik gostermekteydi.
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Tablo 4 Yatis sebebine gore kalp hastaliklarinin dagilim

Saptanan 1 2 3 4 5 Ki
anomali ! n % n % n % n % n % kare P
Dismorfizm 10 0 0 0 0 0 |0 3 30 7 70 2,501 | 0,645
Prematiirite 25 6 24 1 4 0 0 3 12 15 60 5,337 | 0,254
Siyanoz 31 6 19.4 2 6,5 8 25,8 5 16,1 10 32,3 | 13,93 | 0,08
DAB 21 6 28,6 2 9.5 0 0 0 0 13 61,9 | 4,791 | 0,309
Pnomoni 14 2 14,3 0 0 2 14,3 2 14,3 8 57,1 | 2,328 | 0,676
Beslenememe 27 3 11,1 1 3,7 2 |74 3 11,1 18 66,7 | 4,192 | 0,381
Sarilik 26 9 34,6 0 0 0 0 5 19,2 12 46,2 | 9,906 | 0,42
Disritmi 11 2 18,2 0 0 1 9,1 0 0 8 72,7 | 2,628 | 0,622
MAS 7 1 14,3 1 14,3 0 0 1 14,3 4 57,1 | 4,181 | 0,382
Sol.sikintist 28 5 18,5 3 11,1 3 11,1 2 7,4 15 51,9 | 1,355 | 0,852
Asfiksi 6 1 16,7 0 0 0 0 3 50 2 33,3 | 4,089 | 0,394
GIS anomalisi 6 3 50 0 0 1 16,7 1 16,7 1 16,7 | 4,235 | 0,375
Sepsis 14 2 14,3 4 28,6 0 0 1 7,1 7 53,2 | 1547 | 0,04
KK 6 2 33,3 0 0 0 0 0 0 4 66,7 4,390 | 0,356
Toplam 232 48 100 14 100 | 17 100 29 100 124 | 100

1.Soldan saga santli DKH; ASD, VSD, PDA

2. Basit DKH; PS, AS, AK, HKMP, TY

3.Siyanotik DKH; EYD, BAT, EA, TOF, TA, SKKA, TAPVDA
4.Asiyanotik DKH; ASKKA, DEKSTROKARDI, HSKS
5.Normal

Siyanoz sebebiyle yenidogan servisinde yatan 31 hastanin 13’iinde ASDKH, 8’inde
SDKH vardi. Bu hastalardan 4’er (%12,9) hastada ASD ve BAT, 2’ser (%6,2) hastada
ASD+PDA, HKMP, siyanotik olmayan kompleks kardiyak anomali, birer (%3.1) hastada
EA, TOF, TA, VSD, TAPVD, PDA ve ASD+VSD tespit edildi. Pndmoni sebebiyle yatirilan
14 hastanin 6’sinda DKH vardi. Bu hastalarin 2’sinde (%14,3) ASD, birer (%7,1) hastada da
TOF ,BAT, siyanotik olmayan kompleks kardiyak anomali ve dekstrokardi tespit edildi.
Beslenememe sebebiyle yatirilan 27 hastanin 9’'unda DKH vardi. Bunlarin 3’iinde (%11,1)
ASD, 2’sinde (%7,4) ASD+PDA, birer (%3,7) hastada EA, SKKA, asiyanotik kompleks
kardiyak anomali ve ASD+VSD tespit edildi. Sarilik sebebiyle yatirilan 27 hastanin 14’iinde
DKH vardi. Bunlarin 5’inde (%18,5) VSD, 4’iinde (%14,8) ASD+VSD, 3’iinde (%11,1)
ASD ve birer hastada (%3,7) izole PDA ve asiyanotik kompleks kardiyak anomali tespit
edildi. MAS sebebiyle yatirilan 7 hastanin birinde ASD, birinde TY ve digerinde HSKS

tespit edildi. Solunum sikintisi ile bagvuran 28 hastanin 13’iinde DKH vardi . Bunlardan 3’er
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(%13) hastada EYD ve ASD, 2’ser (%7,4) hastada VSD ve TY birer (%3,7) hastada AS,
ASD+PDA ve ASD+VSD tespit edildi. Asfiksi sebebiyle yatirilan 6 hastanin 4’iinde DKH
vardi. Bunlarin 3’iinde (%50) ASD+VSD, bir hastada VSD tespit edildi. Gastrointestinal
anomali sebebiyle yatirilan 6 hastanin 5’inde DKH vardi. Bunlarin 3’iinde VSD, birer hastada
TOF ve asiyanotik kompleks kardiyak anomali tespit edildi. Sepsisli 14 hastanin 7’sinde
DKH vardi. Bunlarin 2’ser (%14,3) tanesinde VSD ve AK, birer hastada da PS, HSKS ve
TY tespit edildi. Intrakranial kanamasi olan 6 hastanin birinde ASD digerinde VSD bulundu.

En sik kardiyoloji konsiiltasyon nedeni fizik muayenede iifiiriim saptanmasi
(prematiirelerde %56,4, matiirlerde %48,1 ) idi. Gerek siyanotik gerekse asiyanotik olan DKH
hastalarin bilyiik ¢ogunlugunda iifiiriim vardi. Siyanotik kalp hastalig1 grubunda ( grup 3) yer
alan 17 hastanin 8 tanesi siyanoz ile basvurmustu. BAT tespit edilen hastalarin hepsinde
siyanoz gozlenirken TOF’ lu olan 3 hastanin higbirinde siyanoz yoktu. Down sendromlu
hastalarin sadece bir tanesinde EYD tespit edildi. Diyabetik anne bebeklerinin 2 (%9,5)
tanesinde HKMP tespit edildi. Konsiiltasyon sebebleri ile DKH arasinda istatiksel olarak bir
fark yoktu (Tablo 5).

Tablo S DKH’nin Konsiiltasyon Sebeblerine Gore Dagilim

1 2 3 4 5 Ki
n n % n % n % n % n % kare P
Siyanoz 45 9 20 6 13,3 11,1 5 11,1 20 | 44,4 ] 6,293 | 0,178
Ufiiriim 102 | 24 | 23,3 4 3,9 6,8 14 | 13,6 | 53 | 52,4 | 9,092 | 0,59

Siyanoz+iifiiriim | 15 3 20 1 6,7 26,7 2 13,3 5 61,1 | 4,068 | 0,670

[oe]
of o o of &| 9] «»
S
o
S
>

DAB 25 8 32 2 60 | 8909 | 0,63
Prematiirite 6 1 16,7 O 0 0 1 16,7 4 66,7 | 2,102 | 0,717
Disritmi 8 1 12,5 1 12,5 0 1 12,5 5 62,5 | 1,789 | 0,775

DKHK 3 0 0 0 0 0 0 3 100 | 8,114 | 0,87
Down S. 10 2 6 60 | 0,623 | 0,960

Dismorfizm 18 1 5,6 0 1 5,6 5 27,8 | 11 | 61,1 | 6,224 | 0,183

Toplam 2321 49 | 100 | 14 | 100 | 18 | 100 | 29 | 100 | 122 | 100

Konsiiltasyon sebebleri ile her bir DKH’min dagilimi ise ; Siyanoz sebebiyle
konsiiltasyon istenen 45 hastanin 25’inde DKH vardi. Bunlarin 6’sinda (%13,3) ASD, 3’er
hastada ( %6,7) BAT ve TY, 2’ser hastada (%4,4) VSD, HKMP, ASD+VSD ve ASKKA ,
birer (%2,2) hastada AK, PDA, TA, TAPVD ve HSKS tespit edildi. Ufiirtim sebebiyle
konsiilte edilen 103 hastanin 46’sinda DKH vardi. Bunlarin 14’iinde (%13,6) VSD, 10’nunda
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(%9,7) ASD+VSD, 7’sinde (%6,8) ASD, 3’er (%2,9) hastada EYD, PDA, ve TOF, 2’ser
(%1,9) hastada ASD+PDA ve ASKKA, birer hastada (%1) PS,AS, EA, AK, ve dekstrokardi
tespit edildi. Siyanoz ve iifiirim sebebiyle kardiyak degerlendirme yapilan 15 hastanin
10’nunda DKH vardi. Bunlarin ikisinde (%13,3) BAT, birer (%6,7) hastada ASD, VSD,
PDA, EYD, EA, TY, ASD+PDA ve ASKKA tespit edildi. DAB sebebiyle konsiilte edilen 25
hastanin 10°’nunda DKH vardi. Bunlarin 5’inde (%20) ASD, 3’iinde (%12) VSD , 2’sinde
(%8.) HKMP tespit edildi. 15 hastada herhangi bir patolojiye rastlanmadi. Prematiirite
sebebiyle degerlendirilen 6 hastanin 2’sinde DKH vardi. Bunlardan birinde (%16,6) ASD,
digerinde ASD+ PDA tespit edildi. Disritmisi olan 8 hastanin 3’tinde DKH vardi. Bunlarin
birinde (%12,5) ASD, birinde TY, digerinde HSKS bulundu, 6 hastada herhangi bir
anomaliye rastlanmadi. Down sendromlu 10 hastanin 4’iinde DKH vardi. Bunlarin 2’ sinde
(%20) ASD, 1’er (%10) hastada da ASD+PDA ve EYD tespit edildi, 6 hastada herhangi bir
anomaliye rastlanmadi. Dismorfizmli 18 hastanin 7°sinde DKH vardi. Bunlarin 3'iinde (%6,7)
VSD+ASD  birer (%5,6) hastada ASD , dekstrokardi, SKKA ve ASD+PDA tespit edildi.
DKHK oykiisii olan 3 bebekten hicbirinde DKH’na rastlanmada.

Hastalarin bagvuru giiniine gore kalp hastaliklart dagilimi incelendiginde (Tablo 6); Ilk
giin kardiyoloji konsiiltasyonu yapilan 29 hastadan patoloji tespit edilen vaka sayist 19
(%65,5) idi. Uger (%10,3) hastada TY, ASD , VSD ve ASKKA, 2’ser (%6,9) hastada BAT
ve ASD+PDA |, birer hastada (%3,4) HSKS, ASD+VSD ve dekstrokardi tespit edildi.

Iki-3. giinlerde kardiyoloji konsiiltasyonu yapilan 48 hastadan 22’sinde (%45,8)
ekokardiyografik patoloji vardi. Dorder hastada (%8,3) ASD ve VSD, 3’tinde (%6,3)
ASD+VSD, 2’ser ( %4,2) hastada PDA ve EYD , birer (%2,1) hastada BAT, EA, SKKA,
TY, HKMP, ASKKA ve ASD+PDA tespit edildi.

Dort-30. giinlerde kardiyoloji konsiiltasyonu yapilan 155 hastanin 68’inde (%43,9)
ekokardiyografik patoloji vardi. 17’sinde (%11) ASD, 12’sinde (%7,7) VSD, 11’inde (%7,1)
ASD+VSD, 3’er (%1,9) hastada PDA, EYD, TOF ve HKMP, 2’ser (%1,3) hastada BAT,
AK , ASD+PDA ve siyanotik olmayan kompleks kardiyak anomali, birer hastada (%0,6) PS,
AS, EA, TAPVD, TY, TA, HSKS ve dekstrokardi tespit edildi. Seksenyedi hastada herhangi

bir anomaliye rastlanmadi. Gruplar arasinda istatiksel bir fark yoktu (p=0,334).
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Tablo 6; Bagvuru Giiniine Gore Dogumsal Kalp Hastaliklarimin Dagilimu

Tespit edilen DKH 1. Giin 2-3. Giinler 4-30. Giinler
Say1 % Say1 % Say1 %

ASD 3 10,3 4 8,3 17 11
VSD 3 10,3 4 8,3 12 7,7
PDA 0 0 2 4,2 3 1,9
EYD 0 0 2 4,2 3 1,9
PS 0 0 0 0 1 0,6
AS 0 0 0 0 1 0,6
AK 0 0 0 0 2 1,3
BAT 2 6,9 1 2,1 2 1,3
EA 0 0 1 2,1 1 0,6
TOF 0 0 0 0 3 1.9
TA 0 0 0 0 1 0,6
TPVDA 0 0 0 0 1 0,6
HSKS 1 3.4 0 0 1 0,6

SKKA 0 0 1 2,1 0 0
TY 3 10,3 1 2,1 1 0,6
HKMP 0 0 1 2,1 3 1,3
DEKSTROKARDI 1 34 0 0 1 0,6
ASD+VSD 1 3,4 3 6,3 11 7,1
ASD+PDA 2 6,9 1 2,1 2 1,3
ASKKA 3 10,3 1 2,1 2 1,3
Normal 10 34,5 26 54,2 87 56,1
Toplam 29 100 48 100 155 100

Hastalarin dogum haftalarina goére kalp hastaligi dagilimina bakildiginda (Tablo 7);

dogum haftas1 27-30 olan 13 hastanin 6’sinda (%46,2) ekokardiyografik patoloji vardi.
Bunlarin 3’iinde PDA, birer hastada VSD, TY ve AK tespit edildi.
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Tablo 7 Dogum Haftasina Gore Saptanan Dogumsal Kalp Hastaliklarimin Dagilinm
Dogum Haftalar 27-30. hf 31-34. hf 35-38. hf 39-42. hf
n % n % n % n %
ASD 0 0 2 6,1 17 14,9 5 6,9
VSD 1 7,7 5 15,2 7 6,1 6 8.3
PDA 3 23,1 0 0 1 0,9 1 1,4
EYD 0 0 1 3 4 3,5 0 0
PS 0 0 0 0 1 0,9 0 0
AS 0 0 0 0 1 0,9 0 0
AK 1 7,7 0 0 0 0 1 1,4
BAT 0 0 0 0 2 1,8 3 4,2
EA 0 0 0 0 1 0,9 1 1.4
TOF 0 0 0 0 2 1,8 1 1.4
TA 0 0 0 0 0 0 1 1.4
TPVDA 0 0 0 0 1 0,9 0 0
HSKS 0 0 1 3 1 0,9 0 0
SKKA 0 0 0 0 1 0,9 0 0
TY 1 7,7 1 3 2 1,8 1 1.4
HKMP 0 0 1 3 2 1,8 1 1,4
DEKSTROKARDI| 0 0 1 3 0 0 1 1,4
ASD+VSD 0 0 2 6,1 6 53 7 9,7
ASD+PDA 0 0 0 0 4 35 1 1,4
ASKKA 0 0 1 3 4 35 1 14
Normal 7 153.8 18 54,5 57 50 41 50,3
Toplam 13 100 33 100 114 100 72 100

Dogum haftast 31-34 olan 33 hastanin 15’inde (%45,5) ekokardiyografik patoloji vardu.
5’inde (%15,2) VSD, 2’ser (%6,1) hastada ASD ve ASD+VSD birer (%3) hastada EYD,
HSKS, ASD+PDA, HKMP, ASKKA ve dekstrokardi tespit edildi.

Dogum haftas1 35-38 olan 114 hastanin 57’sinde (%50) ekokardiyografik patoloji vardi.
17°sinde (%14,9) ASD, 7’sinde (%6,1) VSD, 6’sinda (%5,3) ASD+VSD, 4’er (%3,5)
hastada EYD, ASD+PDA ve siyanotik olmayan kompleks kardiyak anomali, 2’ser (%1,8)
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hastada BAT, TY, HKMP ve TOF, birer (%0,9) hastada PDA, PS, AS, TAPVD, EA, HSKS
ve siyanotik kompleks kardiyak anomali tespit edildi.

Dogum haftas1 39-42 arasinda olan 72 hastanin 31’inde (%43) ekokardiyografik patoloji
vardi. Bunlarin 7’sinde (%9,7) ASD+VSD, 6’sinda (%8,3) VSD, 5’inde (%6,9) ASD, 3’iinde
(%4,2) BAT, birer (%1,4) hastada PDA, AK, EA, TOF, TA, TY, ASD+PDA, HKMP,
dekstrokardi ve siyanotik olmayan kompleks kardiyak anomali tespit edildi. 41 hastada
herhangi bir ekokardiyografik anomaliye rastlanmadi. Gruplar arasinda istatiksel bir fark
yoktu ( p=0,847).

Dogum agirligina gore kalp hastalign dagilimina bakildiginda (Tablo 8); dogum agirligi
500-2000 gr arasinda olan 27 hastanin 12’sinde (%46,4) ekokadiyogafik patoloji vardi.
Bunlarin 5’inde (%18,5) VSD, 3’iinde (%11,1) PDA, birer (%3,7) hastada ASD,
ASD+VSD, ASKKA ve TY tespit edildi. Onalt1 hastada (%55,6) herhangi bir anomaliye
rastlanmadi.

Dogum agirligni  2000-2500 gr arasmnda olan 32 hastanin  13’iinde (%40,6)
ekokardiyografik patoloji vardi. Bunlarin 3’iinde ( %9,4 ) ASD+VSD, 2’ser (%6,3) ASD ve
PDA, birer (%3,1) hastada VSD, HSKS, TY, SKKA, HKMP ve dekstrokardi tespit edildi.

Dogum agirhg 2500 gramin {izerinde olan 173 hastanin 84’iinde (%48.5)
ekokardiyografik patoloji vardi. Bunlarin 21’inde (%12,1) ASD, 13’iinde (% 7,5) VSD,
11’inde (%6,4) ASD+VSD, S5er (%2,9) hastada ASD+PDA, BAT, siyanotik olmayan
kopleks kardiyak anomali, 3’er (%1,7) hastada EYD, TOF, TY ve HKMP, 2’ser (%1,2)
hastada PDA, AK ve EA , birer (%0,6) hastada PS, AS, TA, TAPVD, HSKS ve dekstrokardi
tespit edildi. Gruplar arasinda istatiksel bir fark yoktu (p=0,554).
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Tablo 8 Dogum Agirhgima Gore Saptanan Dogumsal Kalp Hastaliklar:

Dogum Agirligi (gr) 500-1999 % 2000-2499 % 2500 ve Uzeri %
ASD 1 3,7 2 3.1 21 12,1
VSD 5 18,5 1 6,3 13 7,5
PDA 3 11,1 0 0 2 1,2
EYD 0 0 2 0 3 1,7

PS 0 0 0 0 1 0,6
AS 0 0 0 0 1 0,6
AK 0 0 0 0 2 1,2
BAT 0 0 0 0 5 2,9
EA 0 0 0 0 2 1,2
TOF 0 0 0 0 3 1,7
TA 0 0 0 0 1 0,6
TPVDA 0 0 0 0 1 0,6
HSKS 0 0 1 3,1 1 0,6
SKKA 0 0 1 3,1 0 0
TY 1 3,7 1 3,1 3 1,7
HKMP 0 0 1 3,1 3 1,7
DEKSTROKARDII 0 0 1 3.1 1 0,6
ASD+VSD 1 3,7 3 9,4 11 6,4
ASD+PDA 0 0 0 0 5 2,9
ASKKA 1 3,7 0 0 5 2,9
Normal 15 55,6 19 59,4 89 53,2
Toplam 27 100 32 100 173 100

Ekokardiyografileri normal olarak degerlendirilen 123 bebegin 52’sinde (%42,2) patent
foramen ovale (PFO) tespit edildi.

Toplam 18 bebekte siyanotik dogumsal kalp hastalifi tanist konuldu. Siyanotik
dogumsal kalp hastaliklarindan en sik biiyiik arterlerin transpozisyonu, EYD ve TOF goriildi,

diger siyanotik DKH hastaliklarinin ( TAPVD, EA, TA, SKKA) orani birbirine yakindi.
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SDKH teshisi konan 18 hastanin 6’s1 (%35,3) siyanoz, 6’st (%35,3) ifiirliim, 4’i
siyanoz+ ifiiriim, 1’1 (%5,9) Down sendromu, 1’1 (%5,9) dismorfizm sebebiyle kardiyak
degerlendirilme yapilmisti.

ASDKH teshisi konan 91 hastanin 41°i (%46,7) iifiiriim, 20’si (%21,7) siyanoz, 10’u
(%10,9) DAB, 6’s1 (%6,5) siyanoz+ iifiirim , 6’s1 (%6,5) dismorfizm, 3’4 (%3,3) Down
sendromu , 3’l (%3,3) disritmi 2°si (%2,2) prematiirite sebebiyle kardiyak degerlendirme
yapilmisti.

Hem siyanotik hemde asiyanotik tiim hasta gruplarn icinde kardiyak degerlendirmenin

en sik sebebi iifiiriim ve siyanozdu.
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8.TARTISMA VE SONUC

Ulkemizde dogumsal kalp hastaliklar1 sikhiginm bati iilkelerindeki gibi %0,8 oldugu
cesitli aragtirmalarla tespit edilmistir (44,45). Ankara Dogumevi'nde 10.000 canli bebekte
yapilan bir calisma ile bu bulgu desteklenmistir (46). Ikibin yil1 niifus sayimi verilerine gore
tilkemizde niifus yaklasik 68.000.000 olup, %2,2 dogum hizi ile yilda yaklasik 1.500.000
civarinda canli dogum olmaktadir. Yukaridaki bilgilere dayanarak bu bebeklerin 11,500'tnde
dogustan kalp hastalig1 oldugu sdylenebilir (47). Diinyanin olduk¢a hizli niifus artisina sahip,
gelismekte olan bir iilkesi olan iilkemizde dogustan kalp hastaliklarinin tani ve tedavisi ile
ilgili deneyimler ve olanaklar son yillarda hizli bir sekilde artmaktadir. Dogumsal kalp
hastaliklarinin siklig1 kadar cinsi, erken tam1 ve uygulanan tedavinin ekonomik degeri de
mortalite ve morbiditede 6nemli rol oynamaktadir. Spontan iyilesmeden, uzun siireli ameliyat
sonrast yogun bakim tedavisi gerektirecek kadar genis yelpazeye sahip prognoz gosteren

dogustan kalp hastaliklari, dogumdan itibaren ilgili birimlerin yakin takibini gerektirmektedir.

Istatistiksel olarak, iilkemizde yillik 11,500 civarinda olan dogustan kalp hastalikl
bebeklerin ilk yilda yaklasik olarak 3500-4000'i (binde 2-3) tibbi tedavi, girisimsel
uygulamalar veya cerrahi tedaviye ihtiya¢ gosterir. Bunlarin da %16-20'sine ilk ay iginde

erken miidahale gerektirir (48).

Her bir spesifik kardiyovaskiiller malformasyonun prevalansinin, hastaligin
oldiiriiciiliigii veya spontan iyilesmesi tibbi, girisimsel ve cerrahi tedavi sonuclar ile yakindan
ilgili oldugu bilinmektedir. Bu nedenle bu 11,500 kalp hastasi bebegin hastaliklarinin neler
olabilecegini ve rakamsal degerlerini daha ©nce yapilan calismalara dayanarak tahmin

edebiliriz (47).

VSD ve ASD'ler zamanla kiiciilebilmekte veya spontan olarak kapanabilmekte iken,
biiyik VSD'ler dahil olmak {izere diger dogustan kalp hastalikli bebeklerin bir kismu
dogduklarinda semptomatik olabildikleri gibi, zamanla da hastaligin siddeti artarak
agirlasabilir.

Dogumsal kalp hastaliklarinda tam1 fizik muayene ile baglar. Radyolojik,
elektrokardiyografik inceleme, eko-kardiyografi ve gerekli olan hastalarda kateter-anjiyografi
ile kesinlestirilir. Ayrica son yillarda pek ¢cok merkezimizde, dogustan kalp hastaliklarinin
intrauterin tanisi ig¢in genis c¢apta uygulanmaya baslanan fetal ekokardiyografi ile fetal

kardiyoloji konularinin 6nemi giderek artmaktadir (49).Bu yolla kardiyovaskiiler morfoloji,
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disritmiler ve kalp yetersizligi intrauterin olarak degerlendirilebilmekte ve onemli derecede
disritmi ve kalp yetersizligi olan fetuslarin tedavileri ve gerekirse dogduktan sonraki erken
miidahaleleri i¢in anneler uygun merkezlere sevk edilmektedir.

Erken tam ve tedavi ile hastalarin yasam kalitelerini yiikselten veya tamamen
iyilestiren sekonder onlemlerin yanisira, dogustan kalp hastaliklarinin prevalansinin azal-
tilmasinda primer 6nleme yontemleri de biiyiikk 6nem tagimaktadir. O halde, dogumsal kalp
hastaliklar1 ile miicadelede ilk ve en etkili adim, bu hastaliklara yol acan risk faktorlerinin

onlenmesi veya en aza indirilmesidir.

Bu amacla, iilkemizin yaygin bir problemi olan akraba evliliklerinin daha etkin bir
egitimle azaltilmasi, hamilelik yasinin tercihen 18-35 yaslar arasinda olmasinin saglanmasi,
hamile annenin alkol, sigara, doktora damismadan gelisigiizel ila¢ kullaniminin 6nlenmesi,
diabetes mellitus, sistemik lupus eritematosus, fenilketoniiri gibi hastaliklar varsa bunlarin
erken tespit edilerek gerekli onlemlerin alinmasi, tiim {iilke capinda kizamik¢ik asisinin
yayginlastirilmasi biiyiilk 6nem tasimaktadir. Anne adaylarimin 6zellikle ilk trimesterde ¢ok
Oonemli olan viral enfeksiyonlar ve beslenme konularinda egitilmeleri ve siipheli durumlarda
prenatal tam (fetal ekokardiyografi gibi) icin biiyiik merkezlere gonderilmeleri saglanmalidir.
Hamilelik sirasinda, 6zellikle ilk ii¢ ayda, hayati onem tasiyan endikasyonlar disinda rontgen
cektirilmemeli, cok gerekli olan durumlarda ise yeterli Onlemlerle fetus korunarak
cekilmelidir. Hiperhomosisteineminin 6nlenmesi i¢in 1998'den beri ABD'de uygulandig: gibi,

tiim tahil tirtinlerine 1.4 mg/kg folik asit uygulanmasi onerilebilir.

Dogustan kalp hastaliklarinin prevalans1 yukarida agiklanan primer dnlemler ile belirli
Olciide azaltilabilir, sekonder oOnlemlerle de yasam kaliteleri tam veya belli Olgiide
diizeltilebilir.

Dogumsal kalp hastaliklar1 en sik goriilen major dogumsal anomalilerden olmakla
birlikte, nedenleri hakkinda en az bilgi sahibi oldugumuz hastalik grubudur. Dogumsal kalp
hastaliklarinin canli yenidoganlar arasinda goriilme siklig1 %0,5-0,8 arasinda iken bu oran 6lii
dogumlarda %3-4’e, spontan diisiiklerde %10-25’e, prematiire yenidoganlarda %?2’e kadar
yiikselir (50). Bu nedenle, total goriilme siklig1 canli yenidoganlar i¢in verilen orandan daha
yiiksektir. Dogumsal kalp hastaliklarinin goriilme sikligi yapilan farkli ¢aligmalarda canli
dogumlar arasinda 4/1000-50/1000 arasinda degisen oranlarda bulunmustur (51). Giiven ve
ark.(52) hasta yenidogan popiilasyonu igerisinde yaptiklar1 benzer bir calismada dogumsal
kalp hastalig1 sikligim %4,9 bildirmislerdir. Baska bir benzer calismada Aydogdu ve ark. (53)

ise %6.6 olarak bildirmislerdir bizim ¢alismamizda ise bu oran %14,3 olarak bulunmustur.
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Yatan hastalarda Ozellikle ventilatorde izlenen kiigiik prematiirelerde iinitemizde
seyyar ekokardiyografi cihazi bulunmadigi ve PDA tamis1 ve tedavisi klinik bulgular ile
yapildigr icin , PDA ve buna baghh dogumsal kalp hastaligi siklig1 ¢alismada saptanilan
orandan daha yiiksek olabilir.

Tiim canh yenidoganlar ile kiyaslandiginda hasta yenidoganlar arasinda bu oranin
daha yiiksek olmas1 beklenen bir sonuctur. Hasta yenidogan popiilasyonunda dogumsal kalp
hastalign sikligit merkezlerin yogunluguna, hekimlerin klinik bilgi ve becerilerine gore
farkliliklar gosterebilir. Dogumsal kalp hastaligi olan yenidoganlar ozellikle yasamin ilk
giinlerinde asemptomatik olabileceginden kalp-damar sistemi disi nedenlerle hastaneye
yatirilabilir. Calismamizda dogumsal kalp hastalifn saptanan olgularin  ¢ogunlugu
kardiyovaskiiler sistem dis1 nedenlerle hastaneye yatirilmisti. Yenidogan doneminde hasta
bebeklerde dogumsal kalp hastaligi goriilme oranimin (%14,3), tiim canli dogumlara gore
yiiksek olmas1 dogaldir. Tani ve tedavi i¢in yasamin ilk giinlerinde hizli ve zamaninda girigim
gereklidir (54). Bu nedenle hemodinamik degisikliklerin hizli oldugu yasamin ilk giinlerinde
tim hasta yenidoganlarin izlemi 6nemlidir. Prematiir ve matiir yenidogan kliniklerimizde
dogumsal kalp hastaliklar1 ic¢in konsiiltasyon diizeyinde kardiyolojik degerlendirme
yapilmaktadir. Bu nedenle elde edilen %15 oraninda, pediatrik kardiyolog kadar, hatta daha
onemli olabilecek faktor yenidogan kliniklerinde sorumlu hekimlerin klinik deneyimleridir.
Bizim buldugumuz oranin yiiksek olmasinin bir sebebide tiim bolgeye hizmet veren tek
merkez olarak caligmasi olabilir.

Yenidogan doneminde fizik muayenede iifiiriim duyulmasi dogumsal kalp hastaligini
isaret eden en onemli bulgudur. Calisgmamizda en sik kardiyoloji konsiiltasyon nedeni hem
prematiir hem de matiir bebeklerde iifiiriim duyulmasi idi. Saglikli yenidoganlarda ilk
haftalarda yapilan muayenesi ile dogumsal kalp hastaliklarinin ancak %50’den azi
saptanabilir. Ufiirim varliginda ise bu oran %54’¢ cikmaktadir (55). Yenidogan
muayenesinde iifiiriim duyulmasi ile hastaligin agirhigi arasinda iliski bulunmadig gibi,
tifiiriim duyulmamas1 da kalp hastaligi olmadigi anlamina gelmemektedir (56).

Zamaninda dogan bebeklerde duyulan {ifiiriimlerin %50’sinden fazlast masum
fiirimlerdir. Bunlarin da en sik goriilleni pulmoner darlik ve PDA ile ayirici tanisi zor
olabilen pulmoner akim iifiirlimiidiir (57). Bu nedenle iifiirim duyulan hastalarda, masum
tifiiriim kararinin pediatrik kardiyolog tarafindan verilmesi uygundur. Bizim calismamizda en
stk konsultasyon sebebi tek basina veya diger anomaliler ile birlikte ifiirim (%51,7) idi ve
iifiiriim sebebiyle konsiilte edilen hastalarda en stk ASD ve VSD gibi asiyanotik dogumsal

kalp hastaliginin yam sira 3 hastada TOF tespit edildi.
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Dogumsal kalp hastaliklar i¢inde %25-30 ile en sik goriillen malformasyon VSD’dir.
Bizim calismamizda da en sik dogumsal kalp hastalifi %22 ile izole ASD idi. Diger
kardiyak anomalilerle birlikte ise %40,3 siklikta tespit edildi. Izole VSD %17,4 diger
anomaliler ile birlikte total siklig1 %31,3 olarak bulundu. En sik goriilen VSD tipi, kiiciik-orta
geniglikte miiskiller VSD idi. Bunlarin %80-90’1 ilk bir yas icinde kendiliginden
kapanmaktadir (58). Bizim calismamizda ASD sikliginin yiiksek olmast hemodinamik agidan
onemli olmayan bazi1 PFO vakalarinin ASD gibi kabul edilerek izleme alinmasi olabilir.

Sekundum tip ASD izole anomali olarak tiim dogumsal kalp hastaliklarinin %8-9’unu
olusturur ve VSD’den sonra ikinci sirada yer alir. Yasamin ilk ayinda ASD disindaki
dogumsal kalp hastaliklarina bagh patolojik tifiiriim duyulabilir(59). Calismamizda yenidogan
doneminde en sik goriilen asiyanotik dogumsal kalp hastaligt ASD ve VSD idi. ASD
goriilme sikligi hem toplum ortalamasindan hemde hasta yenidoganlarda yapilan benzer
caligmalara gore olduk¢a yiiksek orandaydi. Fakat bu ASD’erin ¢ok biiylik bir orani
kapanmakta olan kii¢iik ASD’lerden olusmaktaydi.

Yenidogan doneminde hemodinamik degisikliklerin tamamlanmamis olmasi nedeniyle
fizik muayene ve yardimci incelemelerle tani koymak zordur. Ozellikle dismorfizm ve
genetik stigmatlarin varliginda fizik muayene normal de olsa dogumsal kalp hastaligi siiphesi
yiikksek olmalidir (57). Dismorfik bulgular1 sebebiyle kardiyak segerlendirilme yapilan 17
hastada kalp hastaligr sikligit %38,8 olarak bulduk. Bunlarin 5’inde izole veya diger
anomaliler ile birlikte ASD, dekstrokardi vardi. Siyanoik DKH yoktu. Fizik muayene ve
yardimc1 incelemelerle dogumsal kalp hastalig: diistiniilmeyen bir Down sendromlu bebekte
genis VSD’li komplet endokardiyal yastik defekti tespit edildi. Vakalarin %3-5 ailevi yada
kalitsal sendromlarin bir pargasi olarak, %5’ de kromozom anomalileri ile birlikte goriiliir.
Vida ve ark. (60) Down sendromlu ¢ocuklarda yaptiklar ¢calismada dogumsal kalp hastalig
sikligint %54.1 saptamislardir. %28,6 oraninda PDA ilk sirada iken %27,5 oraninda VSD
ikinci siklikta bulmuglardir. Reinhold ve ark. (61) 814 dogumsal kalp hastaligi olgusunu
iceren bir calismada %7,2 siklikta ekstrakardiyak malformasyon, %5,6 siklikta genetik
sendrom saptamiglardir. Down sendromu sikligini ise %1.4 oraninda bildirmislerdir. Aydogdu
ve ark. (53) ise bu oram1 %3,5 olarak bulunmustur. Bizim ¢alismamizda ise down sedromlu
olgularda dogumsal kalp hastalig1 sikligim1 %40 olarak bulduk. Down Sendromlu olgularda
dogumsal kalp hastalif1 ¢ok sik goriildiigiinden bu vakalara rutin olarak EKO ile kontrolii
yapilmalidir.

Genel olarak diyabetik anne bebeklerinde en sik goriilen anomaliler kardiyak

olanlardir. DAB’lerinde DKH gorillme oran1 en az %1,3 olarak bildirilmektedir (62).
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Asimetrik septal hipertrofi, VSD, ASD, pulmoner darlik siklikla gériilen anomalilerdir (63).
Calismamizda dogumsal kalp hastalig1 olan yenidoganlarin %9,1’i diyabetik anne bebegi idi.
En sik goriilen defekt ASD (%20) ikinci olarak VSD (%12) idi.

Literatiirde sepsis kliniginde olan hastalarda DKH’ nin sikligr ile ilgili yapilmis bir
caligma bulunmamakla beraber sol kalp yetersizligi ve akciger yiiklenme bulgular1 olan
DKH’l1 hastalarin hipotansiyon, sok ve sepsis benzeri klinik tablo ile ortaya ¢ikabilecegi
bilinmektedir (64). Calismamizda da sepsis klinigi ile yenidogan servisinde yatan 14 hastada
kalp yetmezligi bulgular1 olan 4 hastanin 2’sinde aort koartasyonu, birinde HSKS, birinde
genis VSD tespit edildi. Bu hastalardaki sepsis klinigi tesadiifi bir birliktelik olma olasilig1
olsada; tespit edilen kalp anomalilerin agir olmasi sebebiyle yenidogan doneminde sok
benzeri tabloda olan hastalarda etyoloji net degil ise ekokardiyografik inceleme yapilmalidir.

Duedonal atrezi, jejunal atrezi, anorektal anomaliler, gastrosizis ve omfalosel gibi
gastrointestinal sistem anomalileri ile birlikte spesifik bir kardiyak anomali bildirilmemekle
beraber; imperfore aniislii bebeklerde VSD ve TOF gibi anomaliler ile birlikteligi
gosrerilmistir (62). GIS anomalisi sebebiyle takip edilen 6 hastanmn doérdiinde asiyanotik
dogumsal kalp hastaligi, birinde TOF tespit edildi. Bu anomalilerin ticii VSD idi. VSD’li
hastalardan birinde anal atrezi vardi.

Hiperbilirubinemi sebebiyle takip edilen hastalarada izole veya diger anomaliler ile
birlikte en sik tespit edilen dogumsal kalp hastaligit VSD idi. Giiven ve ark. (52) yaptiklar

caligmada hiperbilirubinemili hastalarda benzer sonuglar bildirmislerdir.

Genis PDA ve VSD gibi pulmoner vendz basincin artmasi ile DKH olan hastalar
pnomoni klinigi verebilecekleri gibi bu hastalar artmis pulmoner basing sebebiyle pnomoni ile
kolaylikla komplike olabilirler (62). Siyanoz, iifiiriim ve diger kardiyak bulgular1 olan
pnomoni sebebiyle takipli 14 hastada ASD,TOF, BAT, ASKKA ve dekstrokardi gibi
anomaliler tespit edildi. Fakat tespit edilen bu anomaliler pulmoner vendz basing artisina
neden olabilecek anomaliler degildi. Bu nedenle pnomoni tek basina kardiyak degerlendirme

gerektirecek bir hastalik degildir.

Genel olarak siyanotik kalp hastaliklar1 anomalinin agirligina gore degismekle beraber
yasamin ilk giinlerinde bulgu vermektedirler. Yine ASDKH defektin biiyiikliigiine ve eslik
eden anomalinin durumuna gore yasamin ilk giinlerinde bulgu verebilecegi gibi ileri yaglara
kadar herhangi bir bulgu vermeyebilir (64). Calismamizda ilk giinlerde kardiyak

degerlendirme yapilan hastalarda DKH oram sonraki giinlere gore daha yiiksekti. Bu bulgu
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ciddi diizeyde kalp hastalig1 olan hastalarin erken klinik bulgu verdiginin bir gostergesidir.
Basvuru giinlerine gore gruplandirma yapilan hastalarda tiim gruplarda en sik tespit edilen
dogumsal kalp hastaligt ASD ve VSD idi. Siyanotik dogumsal kalp hastalig1 siklig1 ise her 3
gruptada birbirine yakin oranlardaydi. Fallot tetralojisi teshisi konan tiim vakalar ii¢iincii
grupta yer aliyordu. Bagvuru giinii ile DKH arasinda istatiksel olarakda herhangi bir iligki

yoktu.

Dogum o6ncesi donemde akcigerlere yonenen kanin biiyiik kismi duktus aracilig ile
aorta yonelmektedir. Dogumdan sonraki bebegin ilk nefesini almasi ile beraber pulmoner
yataktaki basin¢ diiser. Duktus once fonksiyonel olarak daha sonrada anatomik olarak
kapanir. Erken dogumlarda ise akciger dokusunun gelisimini tam olarak tamamlamadig: i¢in;
hemde duktus kapanmasi icin olgunlagsmasini tam olarak tamamlayamadigi icin erken
dogumlar PDA igin bir risk faktoriidiir. Ancak diger DKH i¢in bdyle bir risk faktorii yoktur
(64). Ingilterede yapilan bir ¢alismada (65) 6zellikle 28 haftanin altindaki dogumlarda DKH
sikliginin matiir bebeklere gore 2 kat daha fazla oldugu; mortalitesinin ve morbiditesinin ¢ok
yiikksek oldugu bulunmustur. Hoffman’ da (58) ¢ok erken prematiir dogumlarda veya oli
dogumlarda DKH daha sik oldugunu bildirmistir. Bu durumu erken donemde diisiik veya oli
doguma neden olan kromozomal anomalilerin eslik ettigi bir durum olarak izah etmistir. Bu
caligmada dogum haftalarina gore degerlendirilen hastalar da tiim gruplar da en fazla goriilen
dogumsal kalp hastalift ASD ve VSD olurken PDA teshisi konan hastalarin biiyiik
cogunlugu birinci grupta yer aliyordu. Vakalarin biiyiik ¢cogunlugu 35-38. haftalar arasinda
yer alirken siyanotik dogumsal kalp hastaligi teshisi konan hastalarin biiyiikk ¢ogunlugu
miyadina yakin hastalardan olugsuyordu. Dogum haftasi ile PDA ve diger DKH arasinda da
istatistiksel olarak bir iligki tespit edilmedi. Ancak daha oncede ifade ettigimiz gibi PDA tam
ve tedavisinin bazi kiigiik prematiirelerde klinik bulgular ile yapilmasi nedeniyle gercek PDA

sikligi tespit edilenden daha yiiksek olabilir.

Sonug olarak; hemodinamik farkliliklar nedeniyle yenidogan dénemi dogumsal kalp
hastalign tamisinda zorluklan olan bir yastir. Geg¢ tamidan dolayi istenmeyen sonuglarla
karsilasmamak icin kardiyak hastalik kuskusunda olgularin hizla degerlendirilmesinin
yapilmasi gerekir. Diyabetik anne bebekleri ve dismorfik bulgular olan bebeklerde kalp
hastalig1 sikligi artmis oldugundan bu olgulara pediatrik kardiyoloji konsiiltasyonu istenmesi

uygun olur.
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Yenidogan kliniklerinde tam alan dogumsal kalp hastalikli bebeklerin ¢ogunlugu kalp-
damar sistemi dis1 nedenlerle hastaneye yatirilabilir. Yatis nedenine bakilmaksizin dikkatli
muayene, dogumsal kalp hastaliklarinin erken tan1 ve tedavisinde Onemlidir. Bizim
calismamiz ve diger literatiir bilgileri 151¢inda  yenidogan klinigine yatirilan her hastaya

ekokardiyografik inceleme yapilmasinin saglanmasi erken bebek oliimlerinin azaltilmasinda

bir basamak olabilir.
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7. OZET

Bu calisma, yenidogan servisine yatirilan hastalarda dogumsal kalp hastaligi sikligim
belirlemek amaciyla yapildi. Ayrica dogumsal kalp hastalikli cocuklarin hastaneye yatis ve
kalp yoniinden degerlendirilme nedenleri incelendi. Bir y1l icinde cesitli nedenlerle yenidogan
kliniklerinde yatirilarak izlenen 724 bebek arasindan, dogumsal kalp hastaligi siiphesi ile
ekokardiyografik inceleme yapilan 232 bebek degerlendirildi. Dogumsal kalp hastalig
saptanan bebeklerin %59’u kardiyovaskiiler sistem dis1 nedenlerle hastaneye yatinlmisti. Kalp
yoniinden degerlendirilme nedenleri arasinda fizik muayenede iifiiriim saptanmasi ilk sirada
yer aliyordu. En sik saptanan asiyanotik dogumsal kalp hastaligt ASD ve VSD iken, siyanotik
hastaliklar arasinda en sik biiyiik arter transpozisyonu, EYD ve Fallot tetralojisi tespit edildi.
Bir y1l icinde yenidogan servisinde yatirilarak izlenen yenidogan bebekler arasinda dogumsal
kalp hastalign siklign %15 (109/724) olarak bulundu. Dogumsal kalp hastaligi saptanan
vakalar kalp-damar sistemi disi nedenlerle hastaneye yatirilabileceginden, yenidogan

doneminde kalp hastaliklar1 yoniinden degerlendirmenin 6nemi vurgulandi.
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8. SUMMARY

The purpose of this study was to determine the frequency of congenital heart disease
(CHD) in patients admitted to newborn intensive care unit. In addition, the reasons for the
hospitalization and the assessment of the children with CHD regarding heart were analyzed.
Of 724 infants hospitalized and examined with different reasons in the newborn intensive care
unit in a year, 232 infants who were made echocardiography with the suspect of CHD were
evaluated. %359 of the infants who were identified to have CHD had been hospitalized with
the reasons out of cardiovascular system. Murmur on physical examination was the primary
reason as for the assessment for heart. Tetralogy of fallot and transposition of great arteries
were most frequently determined among cyanotic CHD, whereas the most common cause of
acyanotic CHD was atrial septal and ventricular septal defect. Among the newborn infants
hospitalized and observed within a year, the frequency of CHD was found %15 (104/724).
Since the patients who were identified to have CHD might have been hospitalized on non-
cardiac grounds, the significance of evaluation in cardiology was emphasized in newborn

period.
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