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GIRIS VE AMAC

Dogustan kalp hastaliklar1 (DKH), dogustan major anomaliler arasinda en sik
goriilen hastaliklardir (1). Tedavi yontemlerindeki ilerlemelere ragmen kardiyak
bozukluklar, bebek dliimlerinin %10’unu ve malformasyonlara bagli 6liim nedenlerinin
de yaklasik yarisini olusturur (1). DKH goriilme siklig1 diinyada ve iilkemizde 1000
canli dogumda 8-12’dir. Olgularin %40-50’si hayatin ilk haftasinda, %50-60’1 ilk
ayinda tani alir (1). DKH’l1 dogan cocuklarin yaklasik iigte biri yasamin ilk yilinda
kritik olarak hastadir ve bunlar bu donemde ya Oliir veya acil olarak cerrahi girisim
gereklidir (2). Tedavi edilmeyen kritik dogustan kalp bozukluklar1 ilerleyicidir ve
ikincil organ (solunum sistemi, santral sinir sistemi, karaciger, bobrek) hasarina neden
olur. Bu nedenlerle DKH’nin erken tanis1 yenidoganlarda bir¢ok durumda yasamsal
onem tasir (3, 4).

DKH’nin gelisiminde genetik ve ¢evresel faktdrlerin neden oldugu ¢ok faktorlii
bir kalitim s6z konusudur (5). DKH bilinen kromozom bozukluklar1 bulunan bazi
genetik sendromlarin baslica bulgusudur (6). Heniiz kromozomal veya genetik
anomalisi net olarak tanimlanamamis birgok genetik sendromun da baglica
belirtilerinden biridir. Ancak son zamanlarda bazi sendromlardaki hatali gen lokuslar1
tanimlanmaya baslanmistir (5). Goriildigli gibi genetik alt yapi, dogustan kalp
hastaliklar1 i¢in ¢ok dnemlidir. Akraba evliliklerinin yiiksek oldugu iilkemizde, genetik
anomali sikliginin yiiksek olmasi1 beklenen bir sonugtur.

Belirli ¢evresel faktorlerin  cocukta DKH olusmast riskini arttirdigt
bilinmektedir. Ozellikle annenin bazi hastaliklar1, yine fetiisun annenin kullandig1 baz1
ilaglara maruz kalmasi ve annenin gebelik sirasinda gecirdigi rubella infeksiyonu DKH

olasiligini arttirir (5).



DKH’na yenidogan doneminde tani konmasi yasamin diger dénemlerine gore
daha giictiir. Baz1 DKH’l1 bebekler dogumda normal bulunabilir, klinik bulgular1 daha
sonra belirginlesir. Buna karsilik pek ¢ok bebekte dogumda herhangi bir DKH’dan
kaynaklanmayan iifiirlim duyulabilir. Yenidoganda DKH’ nin klinik belirtilerinin ortaya
c¢ikis zamani ve eslik eden belirtiler; anatomik bozuklugun tiiriine ve agirligina, yapisal
bozuklugun eger varsa in utero etkilerine ve dogumu izleyerek kardiyovaskiiler
sistemde olusan ikincil degisiliklere baghdir (6, 7, 8). DKH’nin erken taninmasi, bu
cocuklarin bakimi, tedavisi ve takibinin planlanabilmesi acgisindan 6nemlidir.

Bu ¢aligmada, Mart 2000-Temmuz 2005 tarihleri arasinda hastanemiz yenidogan
klinigi ve kardiyoloji polikliniginde ekokardiyografi ile DKH tanis1 alan yenidogan
vakalarin sikligmmin  ve tiplerinin dagilimi, DKH’na iligkin klinik bulgularin
degerlendirilmesi, ayrica bolgesel ve cevresel etmenlerin, akraba evliliklerinin DKH
olus siklig1 ve tiirlerine etkisinin bulunup bulunmadiginin incelenmesi, DKH’nin

etiyolojisine yonelik bazi risk faktorlerinin degerlendirilmesi amaglanmistir.



GENEL BiLGILER

DOGUSTAN KALP HASTALIKLARININ DEGERLENDIRILMESI

1. DOGUSTAN KALP HASTALIKLARININ SIKLIGI

DKH’nin sikligmin bilinmesi 6zellikle iki ydnden &nemlidir. Oncelikle
DKH’nin etiyolojisine 1s1k tutabilir; belirli yerlerde, belirli zaman veya dis etkenlerle
iligkili olup olmadiklar1 konusunda bilgi verebilir. Diger taraftan klinik olarak 6nemli
DKH’nin sikligimin bilinmesi etkin tibbi hizmetleri planlamak ve ekonomik yoniinii
degerlendirmek i¢in gereklidir (9). Canli dogan 1000 bebekten 8-12’sinde goriilen
DKH, 6li dogumlarda %3-4, abortuslarda %10-25 ve prematiirelerde (PDA disinda) %2
oranlarinda goriilmektedir (1).

DKH semptomlari itibariyle genis bir spektrumda ortaya ¢ikmaktadir. Dickinson
ve ark. (10) 1981°de Liverpool’da yaptiklar1 ¢alismada yenidogan doneminde DKH’l1
cocuklarin sadece %51,6’sina kalp hastaligi tanisi1 konulabildigini goéstermislerdir.
Ciinkii gec belirti veren ya da hi¢ belirti vermeyen hafif pulmoner darlik (PD), kii¢iik
ventrikiiler septal defekt (VSD), kiiclik atriyal septal defekt (ASD) gibi minimal kalp
bozukluklariyla, hayatin ilk haftasinda 6liime yol acan ¢ok agir DKH’nin taramalarda
atlanabilecegi belirtilmistir. Bu nedenle ¢ok iyi tibbi olanaklar1 olan iilkelerde bile
dogumdan sonraki ilk haftada DKH’nin %40-50’si taninabilmekte, geri kalanlar1 ise
daha sonra teshis edilebilmektedir (10).

Ozgiin Lezyonlarin Sikhg
En sik lezyon hem canli hem de 6lii dogumlarda ayni oranda (%30-40) bulunan

VSD’dir (3, 11, 12).



1981-1989 yillar1 arasinda yapilan ve rutin ekokardiyografi kullanilan genis
kapsamli bir calismanin verilerine gére en sik rastlanan kardiyak bozukluk 10.000
dogumda 15,5 siklik orani ile VSD olmustur (13). Diger bozukluklar sirasiyla patent
duktus arteriozus (PDA) (5,8), PD (3,8), atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD) (3,3),
biiyiik arter transpozisyonu (BAT) (2,6), fallot tetralojisi (TOF) (2,6), ASD (2,3),
hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) (1,8), aort koarktasyonu (AK) (1,4) sikliginda
bulunmustur (13).

Kuzey Avrupa, A.B.D. ve Kanada’da saptanan DKH’nin sikligi, sirasi ve
oranlar1 arasinda biiyilik bir benzerlik vardir. En sik lezyon VSD’dir. VSD’den sonraki
kardiyak anomaliler PDA, ASD, TOF, aort darlig1 (AD), AK ve BAT dir. VSD tiim
caligmalarda genellikle ilk siradadir. Diger ilk 7-8 kardiyak bozuklugun kiiglik sira
degisiklikleri ile tiim listelerde benzer oranlarda oldugu goriilmektedir (9).

DKH’l1 ¢cocuklarda diger sistem anomalilerine toplumda goriilenlerden daha sik
rastlanmaktadir. Sindirim sistemi, iirogenital sistem, sinir sistemi, kas—iskelet sistemi
anomalileri, diyafragma, trakea ve Ozofagus anomalileri yaninda daha bir¢ok hafif
anomali DKH’ da %20’ yi asan siklikla birlikte bulunur (14).

DKH’nin sikligi wrka bagh degisiklik gostermemektedir. Cinsiyet ile bazi
hastalik tipleri arasinda iligski oldugu bildirilmistir. BAT, AD ve trikiispit atrezisinin
(TA) erkeklerde; Down sendromlu c¢ocuklarda goriilen AVSD ile ASD ve miiskiiler
VSD’lerin kizlarda fazla oldugu goriilmiistiir (15).

2. DOGUSTAN KALP HASTALIKLARININ ETIYOLOJISI

DKH’nin gelisiminde genetik ve ¢evresel faktorlerin neden oldugu ¢ok faktorlii
bir kalitim s6z konusudur. Baz1 intrauterin ¢evresel faktorler fetiista kardiyak bozukluk
sikligin1 arttirmaktadir (5). Maternal diyabet ve iyi kontrol edilemeyen fenilketoniiri
gibi hastaliklar; retinoik asit, lityum veya hidantoin gibi ilaclar; rubella basta olmak
tizere baz1 enfeksiyonlar DKH riskini arttirmaktadir (8). Bu faktorlerin genetik
yatkinlig1 olan bireylerde, belirli bir zamandaki etkileri sonucunda kardiyak bozukluklar
artmaktadir. Bazi teratojenler spesifik tip bozukluklarla iligkilidir. Maternal diyabet her
cesit dogustan kalp hastaligi sikligini arttirmakla birlikte, ozellikle ¢ift ¢ikigh sag
ventrikiill (CCSV), trunkus arteriyozus ve TOF gibi konotrunkal bozukluklarla daha
yakin bir iligki s6z konusudur (16). Retinoik asit alan annelerin bebeklerinde
konotrunkal bozukluklar daha fazla olurken, lityum kullananlarin ¢ocuklarinda Ebstein

anomalisi, TA veya ASD goriiliir (8).



DKH’nin etiyolojisi 4 boliime ayrilabilir (16, 17, 18):

1. Genetik nedenler,
Kromozomal bozukluklar,

Cevresel nedenler,

Eal

Multifaktoriyel nedenler.

Genetik Nedenler

DKH’ nin %31 birinci derece akrabalarda tekrarlama riski yiiksek olan klasik
Mendel gen etkileriyle olusur. Bu grubun disindaki DKH’da tekrarlama ve gegis riski
daha diistiktiir (16, 17).

Fenotipik olarak normal olan, ancak mutant geni heterozigot olarak tasiyan anne
ve babadan dogan ¢ocuklarda hastalik otozomal resesif kalitimla %25 olasilikla ortaya
cikar (16). Kalbi tutan otozomal resesif hastaliklar arasinda Pompe hastaligi (Glikojen
depo hastalig1 tip II a) gosterilebilir. Ellis von Creveld sendromu da bir diger 6rnektir.
Bu sendromda kondroektodermal displazi mevcut olup, polidaktili, dis ve tirnakta
ektodermal bozukluklar goriiliir. Kalp anomalisi olarak en ¢cok ASD veya VSD gortiliir
(19).

Otozomal dominant genlerle gecen sendromlarda ise kalp bozukluklar1 bir
sonraki kusakta %50 oraninda ortaya cikar (16). DKH’nin yiiksek siklikta goriildigi
otozomal dominant sendrom Noonan sendromudur. Ozellikle kapak displazisi ile PD,
ASD, hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP) goriiliir (16, 19). Otozomal dominant gegen
Marfan sendromunda aort ve mitral kapak regiirjitasyonu, aort anevrizmasi,
araknodaktili, lens dislokasyonu, eklem gevsekligi goriiliir. Apert sendromunda VSD;
radial displazi ile karakterize olan Holt-Oram sendromunda ASD, VSD, BAT; biiyiime
geriligi, hipertelorizm, genital anormalliklerle birlikte olan Leopard sendromunda PD;
kas—iskelet sistemi, gdz, gastrointestinal sistem (GIS), merkezi sinir sistemi (MSS) ile
kardiyovaskiiler sistemi tutan norofibromatozis’de PD ve koarktasyon; karakteristik yiiz
ozellikleri, kulak anormallikleri, dis bozukluklariyla birlikte olan Treacher Collins
sendromunda VSD, ASD, PDA goriiliir (8, 16, 19).

X’e bagh resesif hastaliklar X kromozomu iizerindeki gen mutasyonlarina
baghidir ve ancak normal allelin yoklugunda belirti verirler. Genellikle cinse bagl
hastaliklar erkeklerde goriiliir ancak hastalik geninin gecisi fenotipi normal tasiyici

kadinlar yoluyladir (16). Duchenne tipi kas distrofisi X’e bagli gegen kardiyak



hastaliklara tipik bir ornektir. Bu hastalarda ilerleyici ¢izgili kas dejenerasyonu vardir.
Kardiyomiyopati sik bir bulgudur (8, 16).

Bazi bozukluklarin ailevi gecis goOstermesi ve genetik sendromlar ya da
kromozomal anomalilerde temel bulgular arasinda olmasi nedeniyle, DKH’nin genetik
temelleri lizerindeki arastirmalar ¢ok artmistir. Son yillarda izole veya sendromik DKH’
nin tek bir gen bozuklugu ile iliskili olabilecegi gosterilmistir (20).

Genetik sendromlarin  bir ¢ogunda baslica bulgular arasinda kardiyak
bozukluklar bulunmakla birlikte, hastaliga yol agan genin iliskisi net olarak
gosterilebilen ¢ok fazla hastalik yoktur (5). Holt-Oram sendromunda 12q kromozom
lokusundaki TBX5 genindeki mutasyonlarin ASD ile iligkisi iizerinde durulmaktadir
(21). Di George sendromu, velokardiyofasiyal sendrom ve konotrunkal anomali yiliz
sendromlarindan sorumlu olan genlerin 22ql11.2 bdlgesinde oldugunu diisiindiiren
calismalar vardir (22, 23). Daha 6nce CATCH 22 olarak adlandirilan 22q11.2
mikrodelesyon sendromunda, vakalarin %75’ inde DKH (TOF, TA, interrupted aortik
ark (IAA) tip B) bulunmakta ve ek olarak hipokalsemi (paratiroid bezlerin yoklugu),
immiin yetmezlik (timus agenezisi veya T hiicre bozukluklar1), damak anomalileri,
o0grenme glicliigli, renal anomaliler, psikiyatrik problemler ve fasiyal dismorfi
goriilebilmektedir (24). Daha ¢ok safra kanallarinda azlik nedeni ile gelisen karaciger
hastaliklar ile belirti veren Alagille sendromunda, sag kalp bozukluklarinin (pulmoner
ve periferik pulmoner darlik) goriildiigi ve bunun JAG1 geni mutasyonu ile iliskili
olabilecegi bildirilmistir (25). Son yillarda NKx2.5 (veya CSX) transkripsiyon faktor
mutasyonunun basta sendromik olmayan ASD olmak iizere baz1 kardiyak bozukluklara
neden olabilecegi ileri siirtilmiistiir (26). Tablo 1’de baz1 sendromlardaki hatali gen
lokuslar1 gosterilmistir (5).

Toplumda binde 8-12 olan DKH riski, izole-sendromik olmayan tiplerde, hasta
bir ¢ocuga sahip ailenin ikinci ¢ocugunda %2—6’ya kadar ¢ikmaktadir. Bu risk ilk
cocuktaki lezyonun tipine gore degismektedir. Ornegin total anormal pulmoner vendz
dontis (TAPVD) ve sol kalp obstruktif lezyonlarinda ¢ok daha yiiksek tekrarlama riski
s0z konusudur. Eger birinci dereceden akrabalardan ikisinde DKH varsa, risk %20-30’a
¢ikmaktadir. ikinci ¢ocukta DKH bulundugunda bu genellikle ilk lezyonla ayni gruptan
olmaktadir (konotrunkal lezyonlar, sol kalp obstriiktif lezyonlari, atriyoventrikiiler (AV)
kanal defektleri gibi). DKH’li c¢ocugu olan ailelerin sonraki c¢ocuklarinda ve
torunlarinda artmis kardiyak bozukluk goriilme riski yaninda, ailelerin bireylerinde de

kardiyak veya kardiyak olmayan sorunlar olabilir. Bu nedenle DKH’l1 ¢ocuklarin
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ailelerine genetik danisma verilitken bozuklugun tam ve dogru tanimlanmasi c¢ok

onemlidir (19).

Tablo 1. Sendromik DKH’ nin yeni tanimlanan genetik nedenleri

Sendrom Genetik bozukluk Sik goriilen DKH
Holt-Oram TBX5 ASD, VSD
DGS/VCFS/CTAF 22q11 delesyon TOF, TA, IAA, VSD, AAA
Alagille JAGI1 PPD, PD, TOF
Heterotaksi (X’e bagl) ZIC3 Situs Anormallikleri
Char TFAP2B PDA

AAA: Aortik ark anomalisi, ASD: Atriyal septal defekt , CTAF: Conotruncal anomali face send.,
DGS: DiGeorge send., IAA: Interrupted aortik ark, VSD :Ventrikiiler septal defekt,

VCFS: Velocardiofacial send., TOF: Fallot tetralojisi, TA: Truncus arteriozus,

PDA: Patent duktus arteriozus, PPD: Periferik pulmoner darlik, PD: Pulmoner darlik,

Kromozomal Bozukluklar

Kromozomal hastaliklar ile kardiyak bozukluklar arasinda en iyi bilinen iliski
trizomi 21’11 bebeklerde goriilen anomalilerdir. Down sendromlu vakalarin %40°1inda
DKH bulunmakta ve bunlarin da yaklasik yarisi AV kanal defekti olmakta, kalan
patolojilerin ¢ogunu ise VSD, ASD ve PDA olusturmaktadir. Bu bulgular 21.
kromozomun kardiyak spesifik bir bolgesinin oldugunu diisiindiirmektedir. Ancak
spesifik gen heniiz bulunamamustir (27).

Trizomi 18 (Edwards sendromu) ve Trizomi 13’ de (Patau sendromu) DKH’ na
yiiksek oranda rastlanir. Bunlarin ¢ogu yenidogan doneminde o6liir. Bu vakalarda
ozellikle ASD, VSD, PDA goriilmektedir. Kalp pozisyon anomalisi de siktir (8, 16, 28).

Turner sendromu canli dogan kiz bebeklerde 10.000°de 1-4 arasinda goriiliir.
Kalp bozukluklar1 arasinda AK ve AD siktir. Turner sendromlu vakalarda bikiispit
aorta, mitral valv prolapsusu ve idiyopatik aort dilatasyonuna da rastlanir (16, 28). Baz1

kromozom bozukluklarinda goriilen DKH Tablo 2’de goriilmektedir (6).
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Tablo 2. Bazi kromozom bozukluklarinda DKH

Hastahk Kromozomal anomali | DKH insidans1 | Sik goriilen DKH

Patau sendromu Trizomi 13 %90 VSD, ASD, PDA
Edward sendromu Trizomi 18 %99 VSD, ASD, PDA

Down sendromu Trizomi 21 %150 AVSD, VSD, ASD, PDA
Cri du chat sendromu 5p- %25 VSD, PDA, ASD

Turner sendromu 45 X0 %35 AK, AD, ASD
Klinefelter sendromu 47 XXY %15 PDA, ASD

AK: Aort koarktasyonu, ASD: Atriyal septal defekt , AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt,
PDA: Patent duktus arteriozus, VSD: Ventrikiiler septal defekt

Cevresel Nedenler

Cesitli c¢aligmalarda kardiyak bozukluklarla iligkili spesifik teratojenler
belirlenmistir. Spesifik teratojenlerle ilgili arastirmalar dogustan rubella sendromunun
taninmastyla baglamistir. Dogustan rubella sendromu PDA ve periferik pulmoner darlik
(PPD) ile siklikla birliktedir (16).

Maternal diyabet ile DKH arasinda belirgin iliski vardir. Rowland (29) 473
diabetik anne ¢cocugunun 19’unda DKH saptamistir. Bunlarin yarisindan ¢ogunda BAT,
VSD, AK saptanmustir. 524 tedavi edilmemis fenilketoniirili anne ¢ocugunun 2/3’iinde
mikrosefali, 1/4’tiinde DKH bulunmustur. ilk trimestirde fenilalaninden yoksun diyet
verildigi halde 11 g¢ocugun 4’iinde DKH’na rastlanmistir (16, 18). Sistemik lupus
eritematozuslu annelerin ¢ocuklarinda dogustan kalp bloku olma riski yiiksektir. Blok
iletim dokularina izoimmun hasardan kaynaklanmaktadir (18).

Spesifik teratojenler arasinda annenin aldig1 ilaglardan hidantoin, lityum,
talidomid, trimetadion, dekstroamfetamin, progesteron— Ostrogen bilesikleri veya sadece
progesteron sayilabilir. Hidantoin %2-3 oraninda PD ve AD, AK, PDA’ ya; lityum
Ebstein anomalisi, TA, ASD’ye; talidomid TOF, septal bozukluklar, trunkus
arteriozusa; trimetadion ise %15-30 oraninda BAT, TOF, HSKS’a yol agar.
Progesteron—ostrogen alan annelerin ¢ocuklarinda ise BAT goriilmiistiir (5, 8, 16, 18,

30).
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Bir diger teratojen alkoldiir. Alkol alan annelerin ¢cocuklarinda %25-30 oraninda
ozellikle septal bozukluklara rastlanmaktadir. Ayrica gebe annenin radyasyona asiri

dozda maruz kalmas1 da DKH’na yol agabilir (5, 8, 16, 18, 30).

Multifaktoriyel Gegis

Multifaktoryel kalitim ile gecen bozukluklar, iki ya da daha ¢ok sayidaki mindr
mutant gen ile ¢evresel etmenlerin birlikte etkilesimi sonucu ortaya ¢ikar. Bu
hastaliklardaki genetik komponent, genetik egilimi olusturur. Ancak hastaligin olusmasi
icin tiimiinii bilemedigimiz ¢evresel etmenler de gereklidir. Multifaktoriyel kalitimla
gecen hastaliklarin aile bireylerinde goriilme olasiligi, Mendel tipi kalittima gore daha
diisiiktiir. Bu olasilik birinci derece akrabalar (anne—baba—kardesler) arasinda yaklasik
% 2-10’dur (5, 31).

PDA multifaktdryel kalitim igin tipik bir érnektir. Ilk trimestirde rubella viriisii
ile karsilasan annelerin bebeklerinde PDA’nin goriilmesi, muhtemelen gelismekte olan
duktus duvarma viriisiin direkt etkisi sonucudur. PDA’da kardes ve c¢ocuklardaki
tekrarlama riski %2,5, ikinci ve {iciincii derece akrabalarda ise %0,6 olarak saptanmistir.
Tekrarlama oran1 biiyiik PDA’da %4,8, kiigiik PDA ise %1,8’dir. Eger birden fazla aile
bireyinde PDA varsa, tekrarlama orant %10’a yiikselir. Prematiirelerde ve yliksek
ortamda dogan bebeklerin hepsinde PDA gelismemesine ragmen, PDA sikliginin
yiiksek oldugu bilinmektedir. Baz1 hastalarda PDA’ya genetik yatkinlik oldugundan bu
kisilerin cevresel faktorlerle karsilasmasi halinde muhtemelen PDA goriilmektedir.
Prematiirelerin 1/4-1/5’inde PDA’ya rastlanmaktadir (16).

Dr. Helen Taussig dogustan anomalilerin tim memeli hayvanlarda gelisme
sirasinda ortaya c¢ikan gen gelisim hatasi veya genetik degisim sonucu ortaya ¢iktigini
belirtmistir (32). Sonugta, DKH’nin olusumunda ¢evre faktdrlerinin 6nemi olmakla

beraber, temel neden genetik yap1 olmaktadir.

3. KARDIYOVASKULER SISTEM MUAYENESI

Inspeksiyon

Yenidogan bebeklerde siyanoz, takipneik solunum, huzursuzluk gibi belirtiler
gbzlenir. Solunum sayisi, derinligi, her iki hemitoraksin solunuma esit katilip
katilmadigi, solunum sirasinda gogiis kafesi ve supraklavikiiler bolgedeki kaslarda

retraksiyon olup olmadigi, aglamakla siyanozun artip artmadig1 degerlendirilir. Uzun
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stireli kardiyomegali sonucu olusabilecek prekordiyal kabariklik ve ¢esitli dogustan

anomalilerin birisine iligkin bir isaret olup olmadig1 da arastirilmalidir (31).

Palpasyon

Alt ve iist ekstremitelerde nabizlar palpe edilerek nabiz dolgunluguna bakilmali
ve nabiz dolgunluklart karsilagtirilmalidir. Alt ekstremitelerdeki femoral nabiz sigrayici
karakterde ise PDA’dan, femoral nabiz zayifsa ya da alinmiyorsa AD veya aort
koarktasyonundan siiphe edilmelidir (6, 8, 31).

Gogiiste kalp bolgesinde trill arastirilmalidir. Suprasternal fossa parmak ucuyla
palpe edilmeli, buradaki pulsasyonun artmasi halinde AD, PDA veya AK olasiliklar
diistintilmelidir (8, 31).

Karim muayenesinde karaciger palpe edilir. Normalde yenidoganda karaciger
orta klavikula ¢izgisi iizerindeki sag kosta kenarinin altinda 3 cm kadar ele gelebilir
Karacigerin pozisyonu saptanabilir. Malpozisyon durumlarinda karaciger solda veya
ortada olabilir ve genellikle ciddi kalp bozukluklariyla birlikte bulunur. Yiizde ve tiim
viicutta 6dem varligi arastirilmalidir (8, 16).

Kan basinct 6l¢iimii dolagimin ve kardiyak fonksiyonlarin bir gostergesidir.
DKH’dan siiphelenilen her yenidoganda dort ekstremiteden kan basinct 6l¢iimii mutlaka
yapilmalidir. Ust ekstremitede alt ekstremiteden 10 mmHg daha yiiksek bir sistolik kan
basinci anormaldir ve bu durum AK, aortik ark hipoplazisini veya IAA patolojilerini
isaret eder. Sistolik basingtaki bu farkliligin aortik ark anomalileri igin spesifik
olduguna ancak ¢ok duyarli olmadigina dikkat edilmelidir. Ornegin aortik arkus
anomalili bir yenidoganda duktus arteriozus belirgin olarak agiksa sistolik basing farki
alinmaz. Yenidoganda sistolik basing farkinin olmamasi aortik arkus anomalilerini
dislamaz, ancak basing farkinin varligi arkus aorta anomalileri i¢in tanisaldir (33, 34).
Sistolik—diastolik basing¢ farki, yani nabiz basinci normalde 50 mmHg’dan az ya da
sistolik basincin yarist kadardir. Genis nabiz basinci PDA ve aort yetersizliginde, dar

nabiz basinci ise ciddi AD ve konjestif kalp yetersizliginde goriiliir (31).

Perkiisyon

Gogsiin fic1 biciminde olmasi ve gogiis duvarinda deri alt1 yag dokusunun kalin
olmas1 nedeniyle yenidoganlarda kalp kontiirlerinin perkiisyonla belirlenmesi giictiir.
Bununla birlikte dekstrokardi ve perikardiyal s1v1 birikimi durumlarinda taniya yardimci

olabilir (31).
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Oskiiltasyon

Kalp muayenesinin en onemli bdliimiidiir. Atriyoventrikiiler ve semiluner
kapaklara ait 6zellikler en iyi kalbin dort odaginda duyulur. Kalbin apeks noktasi mitral
odak, ksifoid hizasinda sternumun solunda 4. interkostal aralik trikiispit odak,
sternumun solunda 2. interkostal aralik pulmoner odak ve sternumun saginda 2.
interkostal aralik aort odagidir. Bu odaklarda 6nce kalp sesleri sonra iiftirlimler ayr1 ayri
dinlenmeli ve degerlendirilmelidir. Odaklardan birisinde {ifiirim isitilirse tim
prekordiyal bolge, supraklavikiiler ve suprasternal ¢ukurlar, boyun arterleri ve akciger
alanlar1 dinlenmelidir. Ufiiriimiin en iyi isitildigi yer, yayilimi, siddeti ve niteligi

belirlenmelidir (7, 31).

Yenidogan Doneminde Kalp Oskiiltasyonunun Ozellikleri

Yenidogan doneminde kalp seslerindeki degisiklik, bu donemde goriilen bazi
fizyolojik Ozelliklere baglidir. Dogumla birlikte spontane solunumun baslamasindan
hemen sonra gdébek kordonunun baglanmasi ve arterlerin dogal konstriiksiyonu ile
plasenta, dolasim sisteminin diginda kalir. Diisiik vaskiiler direngli plasenta, dolasim
dist kaldigi i¢in sistemik vaskiiler diren¢ birden yiikselir. Ayni donemde spontane
solunum bagladig1 i¢in akcigerler genisler ve alveoller hava ile dolar. Gerek
alveollerdeki genisleme, gerekse alveoller igerisindeki yiiksek diizeydeki oksijenin
neden oldugu kemoreseptor uyariya bagli vazodilatasyon, pulmoner vaskiiler direncin
diismesine neden olur. Sistemik vaskiiler direngteki ani yiikselis ve pulmoner vaskiiler
direncteki ani diisiis sonucu duktal kan akimi ters yone doner ve pulmoner kan akimi
artar. Dogumdan sonra 2. kalp sesinin niteligi pulmoner arter basincinin yiiksekligi
hakkinda bilgi verdiginden dikkatle dinlenmelidir (11, 31).

Yenidogan déneminde en sik duyulan {ifiiriim sistolik ejeksiyon iiftiriimiidiir. Bu
tiflirimler en ¢ok aort ve pulmoner kapakta duyulur. Olugsma mekanizmas1 ya kapaga
gelen kan akiminin artisi, ya da kanin normal veya malformasyonlu kapaktan dilate
damar i¢ine akigsindan dolayidir. Diger bir mekanizma da yasamin erken saatlerinde
duktus arteriozus yoluyla pulmoner arterden aorta dogru olan kan akisinin tersine
donmesidir (11, 35). Pulmoner alanda duyulan devaml iifiirim PDA’ya aittir. Hem
sistol, hem de diastolde kanin aorttan pulmoner artere akisiyla ortaya ¢ikar. Ancak
aorto-pulmoner diyastolik basing farki az oldugunda duktus genis olsa bile sadece
sistolik tiifiirlim isitilebilir (34, 35). Yasamin ilk gilinlerinde duyulan yiiksek frekanslh

sistolik iiftirtimler sonradan kayboluyorsa, kapanan kii¢clik VSD diisiiniilmelidir (35, 36).
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Kalpte iifiirim isitilmesi her zaman kalbe iliskin organik bir bozukluga isaret
etmez. Asemptomatik bir yenidoganda isitilen 1-2°/6° siddetindeki ifiiriimler genellikle
masum karakterli, 3°-4°/6° veya daha siddetli ifiiriimler ise mutlaka patolojiktir. Masum
tfiirimler genellikle sternumun sol kenarinda ve/veya pulmoner odakta isitilirler.
Kapanmakta olan duktus arteriozus ile ilgili Gftirimler dogumu izleyen ilk 24-48 saat

icinde kaybolurlar (31).

Radyolojik Inceleme

DKH’nin tanisinda kalp bosluklarinin ve biiylik damarlarin durumu, sekli, gogiis
kafesindeki anomaliler ve akciger damarlanmasina iliskin pek ¢ok bilgi radyolojik
inceleme ile elde edilir. On—arka konumda cekilen telekardiyografiden kardiyotorasik
oran (KTO) hesaplanarak kardiyomegali hakkinda fikir edinilebilir. Diyafragmayi
yiikselten tlim etmenler kalbin biiylik gdriinmesine neden olur. Cocukluk yaslarinda
0,50’yi asmayan KTO normal kabul edilir. Ancak yenidoganda ve siit ¢ocuklarinda
diyafragma yiiksek oldugundan kalp yatay goriinimdedir. Bu nedenle de KTO igin sinir
yenidoganda 0,60, siit ¢ocuklarinda ise 0,55 olarak kabul edilir (8, 11, 31).

Telekardiyografide akciger damarlanmasi da degerlendirilmelidir. Uygun
cekilmis telekardiyografide kalp gdlgesinin arkasindaki omurgalarin net goriilmemesi
gerekir. Pulmoner arter ve venlerin damar golgeleri normalde hilusta goriiliir. Orta
kesimde damar golgesi goriinmesi nadirdir. Dis kesimde ise hi¢ goriilmez. Akcigerin
orta ve dig kesiminde damar gdlgelerinin goriilmesi pulmoner damarlarin dolgunluguna
isarettir. Damar golgelerinin artmasi da sol-sag santli DKH’na isaret eder. Azalmis
damarlanmada ise akcigerde normalden daha az damar gdlgesi vardir. Pulmoner darlik
veya atrezinin bir gostergesi olabilir. Agir PD, pulmoner veya trikiispit atrezisi, agir
koarktasyon gibi durumlarda bronsiyal ve interkostal kollateraller olusur. Aort
koarktasyonunda genisleyen interkostal arterler kostalarin alt kenarlarini asindirir ve

centikler olusturur. Bu goriintii aort koarktasyonu i¢in patognomonik sayilir (8, 31).

Elektrokardiyografi (EKG )

Kalp kasinda olusan elektriksel aksiyon akimlarinin viicut yiizeyi ilizerinden
kaydedilmesine elektrokardiyografi denir. Kalp hastaliklarinin tani, tedavi ve
izlenmesinde EKG &nemli bir yer tutar. Ozellikle atriyal ve/veya ventrikiiler hipertrofi
varligini ya da ileti bozukluklarini saptamada EKG’den yararlanilir. Saglikli ¢ocuklarda

EKG, yas ile biiyiik degisiklik gosterir. Bu nedenle degisik yaslardaki EKG 6zelliklerini
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belirleyen kalp hizi, PR, QRS, QT siireleri, R ve S voltajlarina iliskin normal degerleri

saptamak i¢in tablolardan yararlanilir (31).

Yenidogan Elektrokardiyografisi

Yenidogan doneminde hizli hemodinamik degisiklikler ve EKG ¢ekimindeki
pratik zorluklar nedeniyle EKG’nin degerlendirilmesi zordur. Ayrica bu doénemde
hipoksi, elektrolit dengesizlikleri, pulmoner vaskiiler direng, ciddi hemolitik anemi,
hiper ve hipovolemi gibi faktorler de EKG’yi etkiler. Normal yenidoganin EKG’sinde
bu donemin hemodinamik 6zelliklerine bagli olarak sag ventrikiil hakimiyeti vardir

(37). EKG’de;

Sag aks deviasyonu,

e Sag prekordiyal derivasyonlarda yliksek R dalgalari,
e Sol prekordiyal derivasyonlarda derin S dalgalari,

e VI’de pozitif T dalgalar1 (ilk 5 giin),

e 3 mm’ ye kadar uzanan sivri P dalgalari,

e Sol prekordiyal derivasyonlarda negatif T dalgalar (ilk 4 giin) goriilebilir.

Yas ilerledikce QRS aks1 sola kayar. Sag prekordiyallerde R amplitiidii tedricen azalir
(37, 38).

Ekokardiyografi (EKO )

Ekokardiyografi, ultrason dalgalarinin kardiyolojide kullanilmasi yontemidir.
Dogustan ve edinsel kalp hastaliklarinin tanisinda EKO bir doniim noktasi olmustur.
Yontemin tomografik ve sinirsiz planlarda goriintii elde edebilme 6zelligi sayesinde
kardiyak anatomi ile beraber kalp ve damar iligkileri ayrintili olarak incelenebilmektedir
(31).

Ekokardiyografi sag ve sol ventrikiiliin yapilarini, boyutlarini ve atim voliimiinii
Olcmek, mitral, triklispit, aort ve pulmoner kapaklarin hareketini kaydetmek,
kapak/bosluk iligkileri, bozukluk, darlik, kalinlasma gibi o6zellikleri, miyokard
kasilmalarini, fonksiyonel ozelliklerini ve perikardiyal efiizyonu saptamak igin

kullanilir (31).
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Fetal Ekokardiyografi

Ekokardiyografideki teknik gelismeler ve artan deneyim sayesinde giiniimiizde
bircok DKH fetal yasamda fetal EKO yoluyla taninabilmektedir. Kalp fetal hayatta 12.
haftadan itibaren goriintiilenebilir, ancak genel olarak yeterli goriintiiler gestasyonun
16-20. haftasinda elde edilir. Fetal EKO deneyim isteyen bir tekniktir. Ayrica erken
gestasyonel yasta normal olarak degerlendirilen bir ¢ocugun DKH ile dogabilmesi de
olasidir. Fetal EKO, DKH riski oldugu diistiniilen tiim fetiislarda yapilmalidir (39, 40).
Tablo 3’de fetal ekokardiyografi endikasyonlar1 goriilmektedir (40).

Tablo 3 . Fetal ekokardiyografi endikasyonlari

Fetiisa ait risk faktorleri
Ekstrakardiyak anomaliler
Anormal karyotip
Trizomiler (13, 18, 21)
Parsiyel trizomi 22
Turner sendromu (XO)
Dogustan malformasyonlar: duedonal atrezi, trakeodzefagial fistiille beraber
Ozefagial atrezi, omfalosel, diyafragma hernisi, renal disgenezis, hidrosefali
Aritmiler
Uzun siireli diizensiz ritm
Uzun siireli tasikardi
Uzun siireli bradikardi
Fetiista gelisme geriligi
Nonimmun hidrops fetalis
Gobek kordonunda damar anomalisi
Anneye ait risk faktorleri
Annede DKH varlig1
Kardiyak teratojen kullanimi
Lityum
Amfetaminler
Alkol
Antikonviilzanlar: fenitoin, valproik asid, karbamazepin ve trimetadion
Isoretinoin
Annedeki metabolik bozukluklar
Diyabetes mellitus
Fenilketoniiri
Annenin enfeksiyonlari
Rubella, CMV, Koksaki viriis
Kollagen doku hastaliklar1
Polihidramnioz
Oligohidramnioz
Ailesel risk faktorleri
Ailedeki DKH: Ozellikle sol kalbe ait obstriiktif lezyonlar
Genetik sendromlar: Noonan, Tuberoskleroz, Marfan, Holt-Oram, DiGeorge,
Hipertrofik kardiyomiyopati (HKMP)
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4. YENIDOGAN DONEMINDE DKH’ DA TANI

Genetik danigma, fetal EKO ve gebelikteki olasi risklerin azaltilmasi ¢abalarina
ragmen DKH’nin 6nemli oranda oOnlenebildigi sdylenemez. Bu durumda, bu
patolojilerin erken ve dogru tanis1 ile hem olusabilecek diger organ sistemlerindeki
zedelenmeler engellenebilir, hem de bu hastalarin yasatilabilmesi i¢in gerekli
ameliyatlarin yapilabilecegi merkezlere daha iyi durumda iletilebilmesi saglanir (11,
12).

Yenidoganlarda hastaliklar benzer ve az sayida semptomla ortaya ¢ikmaktadir.
Semptomlarin 6zelligi bu hastalarin tanisinda onemlidir. Siyanoz, takipne, inleme,
emmeme ve genel durumda bozulma ile tanimlanan tablo, enfeksiyon (sepsis,
pnomoni), metabolik bozukluk (hipoglisemi, dogustan metabolik hastalik-asidoz),
pulmoner sorunlar (pulmoner hipoplazi, diyafragma hernisi, persistan pulmoner
hipertansiyon, respiratuar distres sendromu), hematolojik bozukluklar (polisitemi,
methemoglobinemi) gibi pek ¢ok nedene bagli olabilecegi gibi énemli bir kardiyak
bozukluk nedeniyle de gelismis olabilir (41).

Dogustan kalp hastaligindan siiphelenilen yenidoganlarla ilgili nemli bir veri de
semptomlarin ¢ikis zamanidir. Bu hem sorunun pulmoner veya kardiyak kokenli
oldugunun ayriminda, hem de kardiyak bozukluklarin ayirici tanisinda yardimci olan bir
bulgudur. Dogumu izleyen siirecte semptomsuz bir donem ge¢meden, bebek hemen
hastalanmigsa, sorun biiylik olasilikla akciger parankim hastaligidir. Degisik kardiyak
bozukluklar, duktusun kapanmasi, pulmoner direncin diismesi gibi fizyolojik
degisikliklere denk gelecek sekilde ilk ay boyunca farkli donemlerde (0-6giin, 7-13 giin
ve 14-28 giin arasinda) bulgu verirler (11, 12). Tablo 4’de yenidoganda goriilme
zamanindaki sikliklarina gore en ¢ok rastlanan DKH goriilmektedir (4).

Dogustan kalp hastaligindan siiphelenilen yenidoganin degerlendirilmesi
ayrintili bir anamnez ve ¢ok yonlii bir fizik muayene ile baglar. Fizik muayenede dort
ekstremite kan basinglarinin  elde edilmesi, preduktal ve postduktal oksijen
satlirasyonlari, hiperoksi testi, telekardiyografi, EKG ve EKO 6nemli degerlendirme

asamalaridir (7).
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Tablo 4 . Tan1 zamanina gore dogustan kalp hastaliginin dagilim

TANI HASTALARIN ORANI (%)
Tani yast 0-6 giin olanlar

Biiytik arter transpozisyonu 19
Hipoplastik sol kalp sendromu 14
Fallot Tetralojisi 8
Aort koarktasyonu 7
Ventrikiiler septal defekt 3
Digerleri 49
Tani yas1 7-13 giin olanlar

Aort koarktasyonu 16
Ventrikiiler septal defekt 14
Hipoplastik sol kalp sendromu 8
Biiytik arter transpozisyonu 7
Fallot Tetralojisi 7
Digerleri 48
Tani yas1 14-28 giin olanlar

Ventrikiiler septal defekt 16
Aort koarktasyonu 12
Fallot Tetralojisi 7
Biiytik arter transpozisyonu 7
Patent duktus arteriozus 5
Digerleri 53

Siyanotik Yenidoganin Degerlendirilmesi

Siyanoz, mukozalarin, derinin ve tirnak yataklarinin mavimsi renk almasi ile
karakterize bir klinik belirtidir. Siyanoz deoksijenize hemoglobin konsantrasyonunun
5g/dI’nin iizerinde olmasi ile ortaya ¢ikar. Zencilerde ve koyu renkli kisilerde siyanozun
belirginlesmesi i¢in biraz daha yiiksek deoksijenize hemoglobin konsantrasyonuna

gereksinim vardir (42).
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Hipoksinin neden oldugu siyanoz, yasamin ilk 24-48 saatinde periferik
vazokonstriiksiyonun neden oldugu ve ekstremite uclarimin mavimsi renk aldig
periferik siyanoz ile karistirllmamalidir. Periferik siyanozlu yenidoganlarda mukoza
pembedir. Yenidoganda siyanozun kardiyak ve solunumsal nedenlerini ayirtetmek sik
karsilagilan bir problemdir. Hipoksi ve siyanozun pulmoner nedenleri akciger i¢i sag-sol
santlardan ve pulmoner vendz desatiirasyondan kaynaklanir. Yenidoganlarda ndrolojik
problemler sonucunda gelisen hipoksi ve siyanoz hipoventilasyon ve pulmoner vendz
desatiirasyona baghdir (42).

Siyanotik bir bebekte telekardiyografi degerlendirilirken, kardiyomegali ve
pulmoner damarlanma ilk dikkat edilecek noktalardir. Masif bir kalp biiyiimesi biiyiik
olasilikla Ebstein anomalisidir. Belirgin kardiyomegali yoksa, pulmoner kan akiminin
artip artmadigi anlagilmaya ¢alisilir. Pulmoner kan akimi artmasi intakt ventrikiiler
septumlu BAT’da, pulmoner 6dem ise obstriiksiyonlu TAPVD anomalisinde goriiliir.
Diger biitiin siyanotik kalp hastaliklarinda pulmoner damarlanma azalmig bulunur
(pulmoner atrezi veya PD ile birlikte trikiispit atrezisi, intakt ventrikiiler septumlu
pulmoner atrezi, krittk PD, TOF ve pulmoner atrezili TOF) ve genellikle normal
boyutlarda bir kalp vardir. Bu bozukluklar EKG’ de QRS aks1 ve iifiiriim varligi ile ayirt
edilebilir. Pulmoner darlik veya atrezi ile birlikte olan trikiispit atrezisinde sol siiperior
QRS aks1 (aks 0 ile -90°) olur. Kritik pulmoner darlik ve pulmoner atrezide (intakt
ventrikiiler septumla beraber) QRS aks1 (0 ile +90°) arasindadir. Burada kritik PD’nin
pulmoner ejeksiyon iifiiriimii ile taninmasi1 miimkiindiir. TOF, pulmoner atrezili TOF’da
ise QRS aks1 (+90 ile +180°) arasindadir. Bu iki patolojiden TOF’ta PD iifiirlimii,
digerinde devamli {ifiirliim duyulmasi tanida yardimer olur. BAT’ da da genellikle sag
aks saptanirken iliskili bir bozukluk (VSD, pulmoner darlik gibi) yoksa iifiirim
duyulmaz. Yenidogan doneminde siyanoza neden olan kardiyak bozukluklar Tablo 5’de
Ozetlenmistir (7, 38).

Siyanoz periferik siyanoz seklinde degilse mutlaka oksimetre ile satiirasyon
degerlendirilmesi gerekir. Eger satiirasyon diisiikse, sag kol ve ayaktan bakilarak
preduktal-postduktal farki degerlendirilmelidir. Eger preduktal oksijen satlirasyonu
postduktal oksijen satiirasyonundan yiliksekse bu diferansiyel siyanozdur ve normal
iligkideki biiylik arterlerle beraber pulmoner dolasimdaki desatiire kanin patent duktus
arteriozus yoluyla inen aortaya gegctigini isaret eder (7, 42). Diferansiyel siyanoz su

durumlarda goriiliir:
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1. Yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu,
2. Sol kalp anormallikleri (arkus aorta hipoplazisi, IAA, kritik-agir-aort
koarktasyonu, kritik-agir-aort darlig)

Nadir olgularda postduktal oksijen saturasyonunun preduktal oksijen
saturasyonundan daha yliksek oldugu reverse diferansiyel siyanoz bulunabilir. Bu
durum BAT olan ve daha oksijenize kanin pulmoner dolasimdan patent duktus
arteriozus yoluyla inen aortaya gectigi durumlarda rastlanir (7, 42). Reverse

differansiyel siyanozun goriildiigii durumlar sunlardir:

1. BAT ile beraber agir aort koarktasyonu veya IAA bulunmast,
2. BAT ile beraber suprasistemik diizeyde pulmoner vaskiiler diren¢ olmasi. Bu
durumlarda alt ekstremitelerin oksijen satiirasyonlari, iist ekstremitelerden daha

yiiksektir.

Ilk giinlerde yapilan rutin muayeneler sirasinda ciddi sol kalp obstriiktif
lezyonlar olsa bile femoral nabizlarin alinabilecegi, ancak duktus kapaninca nabizlarin

da hissedilmeyecegi unutulmamalidir (6, 38, 42).

Tablo 5. Yenidoganda siyanoza neden olan kardiyak bozukluklar
Pulmoner kan akimi duktusa bagiml lezyonlar

Pulmoner atrezili Fallot tetralojisi

Ebstein anomalisi

Kritik pulmoner darlik

Pulmoner atrezi (intakt ventrikiiler septumla beraber)
Trikiispit atrezisi (normal iliskili biiytik arterler)

Sistemik kan akimi duktusa bagimh lezyonlar

Hipoplastik sol kalp sendromu

Interrupted (kesintili) aortik arkus

Kritik aort koarktasyonu

Kritik aort darlig

Trikispit atrezisi (bliylik arter transpozisyonu ile beraber)

Duktustan bagimsiz karisim lezyonlari

Trunkus arteriozus
Total pulmoner vendz doniis anomalisi (obstriiksiyonsuz)
Biiyiik arterlerin d-transpozisyonu

*Patent duktus arteriozus’ un varligi karisimin daha iyi olmasina neden olur.
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Hiperoksi Testi

Hiperoksi testi, kritik dogustan kalp hastaligindan siiphelenilen tiim
yenidoganlarda baslangic degerlendirmesinde c¢ok Onemli bir testtir. Yenidoganda
oksijen satlirasyonu hem oda havasinda hem de %100 oksijen verildiginde %85’in
altinda ise biiyiik olasilikla intrakardiyak sant var demektir ve DKH’na yonelik
yaklagimlara baslanmasi gerekir. Bu durumda oksijenizasyonu, karbondioksit (CO2)
diizeyini ve asit-baz dengesini gozlemlemek icin kan gazi Olglimleri gereklidir.
Hiperoksi testinde dnce oda havasinda (Fi02=0.21) radial arterden (preduktal) arteriyel
kan gazi dlgiimii yapilir, ardindan hastaya %100 O2 (FIO2=1) verildikten sonra kan
gazi Ol¢iimii tekrar edilir. Her ne kadar transkutan6éz alinmig PaO2 degerleri kabul
edilebilirse de miimkiinse arteriyel PaO2 basinci direkt arteriyel kandan olciilmelidir.
Hiperoksi testin yorumunda pulse oksimetre kullanilmamalidir. Ciinkii %100 O2
solutulan bir yenidoganda arteriyel PaO2 80 mmHg iken pulse oksimetre 100’ gosterir.
Arteriyel PaO2 300 mmHg’ nin iizerinde olan hastada yine oksimetre 100°i gosterir.
Hiperoksi testi olumsuz olan bir yenidoganda biiyiik olasilikla sistemik veya pulmoner
dolasimin duktusa bagimli oldugu ciddi bir DKH vardir ve bozuklugun tam bir
anatomik tanimlamasi yapilincaya kadar PGE1 verilmelidir. Tablo 6’da hiperoksi
testinin yorumlanmasi goriilmektedir(43).

Tablo 6. Hiperoksi testinin yorumlanmasi

Fi02=0.21 Fi02=1
Pa02(%02sat.) Pa02(%02sat.) PaCO2

Normal 70 (95) >300 (100) 35
Pulmoner hastalik 50 (85) >150 (100) 50
Norolojik hastalik 50 (85) >150 (100) 50
Methemoglobinemi 70 (95) >200 (100) 35
Kardiyak Hastahk

-Paralel dolasim(BAT) <40 (<75) <50 (<85) 35
-Azalmis PKA olanlar <40 (<75) <50 (85) 35
-Artmis PKA olanlar 40-60 (75-93) <150 (100) 35

Preduktal Postduktal

Diferansiyel siyanoz 70 (95) <40(<75) Degisken 35-50
Reverse diferansiyel siyanoz | <40 (<75) >50(>90) Degisken 35-50

BAT: Biiyiik arter transpozisyonu, PKA: Pulmoner kan akimi
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5. DOGUSTAN KALP HASTALIKLARININ SINIFLANDIRILMASI

DKH’lar1 gozle goriilebilir siyanozun olup olmamasina gore siyanotik ve
siyanotik olmayan seklinde iki ana gruba ayrilir. Ancak siyanotik olmayan DKH’nin bir
boliimii aylar ve yillar sonra Eisenmenger fizyolojisinin gelismesi sonucu siyanotik
duruma gelebilir. Bunlar ge¢ siyanotik grup olarak tanimlanir. Siyanotik grupta sag-sol
santli malformasyonlar vardir. Siyanotik olmayan grup ise santsiz olanlart ve sol-sag
santl1 malformasyonlar1 igerir. DKH, siyanotik ve siyanotik olmayan DKH olarak su
sekilde siiflandirilabilir (31).

I. Siyanotik olmayan DKH

1. Soldan saga santhlar:

Ventrikiiler septal defekt

Atriyal septal defekt

Patent duktus arteriozus
Atriyoventrikiiler septal defekt

Kismi pulmoner vendz doniis anomalisi

2. Santsiz olanlar (Darhkla kendini gosterenler):

Pulmoner darlik
Aort darlig1
Aort koarktasyonu

I1. Siyanotik DKH

Fallot tetralojisi

Pulmoner atrezi

Biiytik arter transpozisyonu
Trikiispit atrezisi

Trunkus arteriozus

Cift ¢ikish sag ventrikiil

Tek ventrikiil

Ebstein anomalisi

Total pulmoner venéz donilis anomalisi
Hipoplastik sol kalp sendromu
Kompleks anomaliler

Kalbin kompleks anomalileri degerlendirilirken kardiyak malpozisyonlara (situs

inversus totalis, situs inversus parsiyalis, dekstrokardi, levokardi) da dikkat edilmelidir.
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I. Siyanotik olmayan DKH

1. Sol-sag santh hastaliklar

Ventrikiiler septal defekt, atriyal septal defekt ve patent duktus arteriozus sik
rastlanan ve daha hafif klinikle seyreden hastaliklardir. Bu bebeklerde {ifiirtim
duyulmas: veya konjestif bulgular kardiyak degerlendirmeye gidilmesine neden olur

(31, 44).

Ventrikiiler septal defekt

Dogustan kalp hastaliklar1 arasinda en sik olan VSD, 1,5-3,5:1000 oraninda
goriilmektedir. Izole olarak bulunabildigi gibi TOF, BAT, TA, AK gibi bozukluklarla
birlikte de goriilebilir (38). Ventrikiill septum defektleri lokalizasyonlarina gore
siniflandirilir. Defekt membrandz veya miiskiiler septumda olabilir. Membran6z septum
civarinda olanlarin perimembrandz inlet (AV kanal tipi), perimembrandz trabekiiler
(basit VSD) perimembrandz outlet (subpulmonik VSD) olmak iizere ii¢ tipi vardir.
Genellikle perimembranéz defektler subaortiktir. Bazi perimembrandz inlet defektlerde
atriyal septum ile ventrikiiler septum ayni eksen iizerinde degildir. Bunlara da
malaligment VSD denir. Miiskiiler defektler de yerlesim yerine gore inlet, trabekiiler,
infundibuler olmak iizere lice ayrilir (44).

VSD’de dogumdan sonraki donemlerde hemodinamik degisiklikler defektin
bliytikliigline ve pulmoner/sistemik vaskiiler dirence baghdir. Kiigiik defektlerde dnemli
bir interventrikiiler sant olmaz ve kalp yiikii ciddi sekilde artmaz. Biiyiik defektlerde ise
baslangicta yiiksek olan pulmoner direng énemli bir sant olmasini dnlerken, direncin
zamanla diismesi ile sol-sag sant olur. Birinci ayin sonu ikinci ayin basinda konjestif
kalp yetmezligi gelisir. Pulmoner diren¢ daha ¢abuk diiserse, ilk haftada bile yetmezlik
gorllebilirse de, sistolik tfiirlimii olan ve ilk iki haftada konjestif kalp yetmezligi
gelisen bir bebekte izole VSD olasiligi azdir. Eger siyanoz yoksa, koarktasyon, kritik
AD veya hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS); siyanozla birlikte ise TA veya TOF
daha 6ncelikle diisiiniilmesi gereken durumlardir (45).

Kiiciik VSD’ lerin hemen tamamina yakini, genis defektlerinde yaklasik %20’si
kendiliginden kapanmakta veya kiiciilmektedir (46). Bu nedenle kiigiik defektlerin
yanlizca izlenmesi gerekir. Konjestif kalp yetersizligi gelisen genis VSD’li vakalarda
antikonjestif tedavi uygulanir. Kalp yetmezligi kontrol altina alinamayan ve kilo alimi1
iyi olmayan genis defektlerin ameliyatla kapatilmasi gerekir. Ancak yenidogan

doneminde cerrahi tedavi gerektiren vakalarin sayist ¢ok kisithdir. Boyle vakalarda
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ameliyat riski yiiksek oldugundan VSD’yi kapatmak yerine pulmoner artere bant
konularak zaman kazanilabilmektedir. Ancak bu girisimin de riski ¢ok diisiik olmadigi
gibi daha sonra defektin kapatilmasi sirasinda bantin ¢ikarilmasi da giicliik yaratabilir

(47, 48).

Atriyal septal defekt

Tim yenidoganlarda foramen ovale dogumda acgiktir. Dogumu izleyen saatlerde
fonksiyonel olarak kapanirsa da organik olarak kapanmasi zaman alir. Bdylece
yenidogan doneminde kateter foramen ovaleden rahatga gegebilir.

ASD, 1500 canli dogumda bir goriiliir. Tim dogustan kalp hastaliklarinin %6-
10’unu olusturur. Kizlarda ii¢ kez daha sik goriiliir. Ailevi bir yatkinlik s6z konusudur.
Holt-Oram sendromundaki gibi iskelet anomalileriyle birlikte bulunabilir. Bu defektin
septumdaki lokalizasyonuna gore sekundum ASD, sinus venozus tipi ASD, primum
ASD olmak tizere ii¢ tipi vardir (49).

a) Sekundum tipi ASD: Genelde ASD terimi sekundum tipi ASD ig¢in
kullanilir. ASD’lerin en sik rastlanan tipidir. Yenidogan doneminde hastada semptom
yoktur, hatta iifiirim bile isitilmez. Bu nedenle EKO yapilmadikc¢a tani konulamaz.
Genis sekundum tipi ASD’de pulmoner vaskiiler direncin diismesi sonucu nadiren
yenidoganda biiyiik sol-sag sant gelisebilir. Boyle vakalarda sistolik iifiirlim duyulur,
kalp yetersizligi bulgular1 ortaya ¢ikar ve hasta yeterince kilo alamaz. Boyle hastalarda
stit cocuklugu déoneminde defekt cerrahi olarak kapatilmalidir (50, 51). Sekundum tipi
ASD’lerin yaklasik %15°1 spontane olarak ilk 4 yasta kapanabilir. Bu nedenle ¢ok genis
olmayan defektlerde cerrahi girisim i¢in uygun zaman 4 yas civaridir (52).

b) Sinus venosus tipi ASD: Sinus venosus defektlerinin hemodinamigi ve
klinik tablosu sekundum tipindeki gibidir (53).

¢) Ostium primum defekti: izole oldugu zaman asemptomatiktir. Ancak ¢ogu
zaman mitral kapak anomalileri (kleft mitral) ile birliktedir. Mitral yetersizliginin ciddi
boyutlarda oldugu yenidogan bebekler semptomatiktir. Kilo alimi yavaslar, sik
tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 gozlenir ve kalp yetersizligi bulgular1 ortaya cikar.
Ostium primum defektlerinde bazen ilave anomali olarak AK bulunabilir. Primum tipi

defektlerde cerrahi girisim daha sonraki yillara birakilir (54, 55).
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Atriyoventrikiiler septal defekt

Atriyoventrikiiler kanal defektleri genellikle atriyoventrikiiler septum ve
atriyoventrikiiler =~ kapak  anomalilerinin  birlikte gortlebildigi dogustan
malformasyonlardir. DKH arasinda canli dogan bebeklerde sikligi %4-5 olup Down
sendromlu olgularda sik goriildiigii bildirilmektedir (56). Ayrica aspleni, polispleni ve
Ellis-Van Creveld sendromlarinda goriiliir. Komplet AVSD durumunda ortak tek bir
AV kapak vardir ve genellikle bu kapakta yetersizlik belirgindir. Bu hastalarda hafif
siyanoz goOzlenir. Dinlemekle S1 tek, S2 sabit ve yakin ¢ift duyulur. Pulmoner
hipertansiyon erken gelistiginden S2’nin pulmoner komponenti siddetlenmistir. Sol
sternum kenarinda veya apekste pansistolik iifiiriim duyulur. Sol-sag sant fazla ise AV
kapaktan gecen fazla kan akimina bagl olarak apekste ayrica mid-diyastolik rulman da
duyulur. Telekardiyografide kardiyomegali, akciger damarlanmasinda artma goriiliir.
EKG’de saptanan sol siiperior eksen sapmasi bu bozuklugun en karakteristik
bulgusudur. Sag atriyal ve sag ventrikiiler hipertrofi bulgulari, bazen de biatriyal ve
biventrikiiler hipertrofi bulgular1 saptanir. Kesin tan1 EKO ile konur. {lave anomalileri
saptamak tiizere kalp kateterizasyonuna gereksinim vardir. Bu hastalarda pulmoner
hipertansiyon erken gelistiginden siit cocuklugu doneminde total diizeltme ameliyati

uygulanmalidir (57).

Patent duktus arteriozus

Duktus arteriozus, pulmoner arter ile inen aorta arasinda sol subklavian arterin
5-10 mm distalinden baslayan bir kanal olup, fetal hayatta sag ventrikiilden atilan kanin
bliylik kisminin aortaya katilmasindan sorumludur. Duktus, yasamin 12-15. saatinde
once pulmoner ugtan baslamak iizere fonksiyonel olarak kapanir. Fonksiyonel tam
kapanma iki giin, anatomik olarak kapanma ise ilk 2-3 haftada olur. Duktus arteriozusun
dogumdan sonraki kapanma mekanizmasi tam olarak anlagilamamuistir (58).

Dogumdan sonra baglayan ventilasyonla artan kan oksijen diizeyinin duktusun
konstriiksiyonuna yol agtig1 gosterilmistir. Ayrica dogum sonrasi asetilkolin, bradikinin
ve endojen katekolaminlerin salinnminin duktusun kapanmasini hizlandirdigr da
bilinmektedir. Yine PGEl, PGE2 ve PGI2’nin duktusun kapanmasini geciktirdigi,
indometazinin ise konstriiksiyona neden oldugu anlasilmistir (44). Duktus 2500-5000
canli dogumda bir vakada acik kalmaktadir ve kizlarda iki-ii¢ kat daha fazla goriildiigii
bildirilmektedir. Bu oran prematiirelerde 8:1000° ¢ikmaktadir (58). PDA etyolojisinde;

prematiirelik, c¢esitli genetik anomaliler, dogustan rubella sendromu gibi faktorler yer
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almaktadir. Anneye gebelikte kortikosteroit verilmesinin ve dogumdan sonraki ilk
giinlerde c¢ocuga indometazin verilmesinin duktusun kapanmasini hizlandirdig
gosterilmistir (59).

Tanida klinik ve EKO yardime1 olur. PDA varliginin en duyarli ve dogru tanisi
EKO ile konulabilir. Degisik yontemlerle duktusun boyutlar1 ve santin miktar
saptanabilir. Klinik olarak énemli bir faktér de sant akiminin ne kadar siirdiigli ve ne
diizeyde kompanse edilebildigidir. Ayn1 miktarda sant ilk 1-2 giin bulgu vermezken, 7-
10. giinlere dek siirdiigiinde kalp yetmezligine neden olabilir (60). Ufiiriim (%75
sistolik, %25 devamli), sol ventrikiil atiminda siddetlenme, nabiz basincinda artis,
solunumda bozulma, hiperaktif prekordiyum, apekste mid diyastolik iifiirtim, tasikardi,
takipne, hepatomegali gibi klinik bulgular oldugunda PDA’ya yonelik EKO yapilmasi
gerekir. Akciger grafisinde pulmoner damarlanmada artig, kardiyomegali ve sol atriyal
dilatasyona bagli ana bronslar aras1 agida genisleme goézlenir (61). Duktus arteriozus
neredeyse biitiin preterm bebeklerde herhangi bir spesifik tedavi gerektirmeden
zamaninda kapanacaktir, ancak ciddi morbidite nedeni olur. Bu nedenle prematiire
bebeklerde semptomatik PDA’nin erken ve agresif tedavisi onerilmektedir. Tedavinin
birinci basamagini anemiyi tedavi ederek oksijen tasinmasini diizeltmek ve yeterli
arteriyel oksijen basinci saglamak, sivi kisitlamasi ve ditiretiklerin  kullanilmast,
gerekirse kalp yetersizligini tedavi etmek olusturur. Digoksin ancak kardiyomegali ve
ventrikiil kontraksiyonu bozulmus bebeklere verilmelidir. Cogu kez sivi kisitlama ve
diiiretik tedavisi klinik diizelmeyi saglar, ancak 24 saatin sonunda diizelme yoksa
indometazin veya cerrahi yolla kapatilma diisiiniilmelidir. Indometazin bazi énemli yan
etkilerine ragmen cerrahi ligasyona iyi bir alternatif olmustur. Son yillarda daha az yan
etkisi olan ibuprofen kullanilmas1 yayginlasmaktadir (62). ilag tedavisi basarili olmazsa
veya ilag i¢in kontrendikasyon varsa cerrahi ligasyon secilmesi uygun olur. Pulmoner
basincin arttig1r ve santin tersine dondiigii, siyanotik bir DKH’nin kompanse edildigi

durumlarda duktusun kapatilmas1 kontrendikedir (63).

2. Santsiz olan dogustan kalp hastaliklar1 (Darlikla kendini gosterenler)

Pulmoner darhk

Tim dogustan kalp hastaliklarinin  %8-12’sini  olusturur. PD valviiler,
supravalviiler, infundibuler darlik seklinde olabilir. Bunlar arasinda en sik goriilen
valviller PD’dur. Infundibuler darliga TOF’da, PPD’a Noonan ve rubella

sendromlarinda sik rastlanir (64). Valvuler pulmoner darlikta kapak deforme ve
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kalinlagsmistir. Beraberinde VSD, ASD gibi ek lezyonlar olabilir. Darlik hafif, orta veya
siddetli olabilir (44).

Yenidoganda goriilen kritik pulmoner darlik intrauterin donemde pulmoner
kapaktaki obstriiksiyona ikincil olarak sag ventrikiilde konsantrik hipertrofi gelisir ve
sag ventrikiil diyastol sonu basinci artar. Eger darlik gebeligin erken donemlerinde
olusmus ve 6nemli diizeyde ise, sag ventrikiilde hipoplazi ve sol ventrikiilde genisleme
olur. Ge¢ donemlerde gelisen ve hafif siyanozlu vakalarda sag ventrikiil boyutlar
normal olabilir. Dogumdan sonra atriyal diizeyde sag-sol sant ve hipoksi derecesi,
PD’n agirligina ve sag ventrikiil hipoplazisine baglidir. Sag ventrikiiliin tam dolmadigi
vakalarda, pulmoner kan akiminin saglanmasi, ancak kateterizasyon sirasinda balon
valviiloplasti uygulamasi ve kapak displastikse cerrahi valvotomi ile miimkiin olabilir
(65). Darlig1 agir olmayan vakalarda tek bulgu sternum solunda duyulan sistolik
ejeksiyon iiflirlimii olabilir. Daha ileri darlikli hastalarda iifiirim duyulmaz, ancak
siyanoz belirgin olur. Ikinci kalp sesinin pulmoner komponenti gecikmis ve zayiftir.
Telekardiyografide sag atrium genislemesine bagli olarak kardiyomegali ve pulmoner
damarlanmada azalma saptanir. Darligin derecesi ile orantili olarak EKG’de sag
ventrikiil hipertrofi bulgular1 saptanir (31). Agir PD’ 11 veya intakt ventrikiiler septumlu
pulmoner atrezili hastalarin tedavi yaklasimlarinda sag ventrikiiliin durumu c¢ok
onemlidir. Pek ¢ok vakada ventrikiil ¢ikisindaki obstriiksiyon agilsa bile sag ventrikiil

yeterli diizeyde dolmayabilecegi i¢in tam akim saglanamaz (65).

Aort Darhi@

Aort kapak darliklar kritik aort darligindan, izole bikiispid aort darligina kadar
degisik boyutlarda olabilir (31).

Kritik aort darliginin klinik tablosu hipoplastik sol kalp sendromuna benzer. Bu
vakalarda, sol ventrikiil basincindaki artis konsantrik hipertrofiye neden olur. Sol
ventrikiil diyastolik sonu basinci artar ve pulmoner 6dem gelisir. Sol atriyal basingtaki
yiikselmeye bagli olarak foramen ovaleden sol-sag sant olur. Biitliin bu degisikliklerin
olusturdugu azalmis perfiizyon sonucunda renal yetmezlik, nekrotizan enterokolit veya
intrakraniyal kanama gelisebilir (44). Fizik muayenede sternum saginda duyulan sistolik
iflirlim, sag st sternal koseye dogru yayilim gosterir. Dogumda genellikle normal olan
hastalarda konjestif kalp yetmezligi gelismesi ile respiratuar distres, beslenme zorluklari
ve takipne goriiliir. Diisiik debiye bagli ekstremitelerde sogukluk ve nabizlarda

zayiflama bulunur. EKG’de sol ventrikiil hipertrofi ve iskemi bulgular1 saptanir.
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Akciger grafisinde masif kardiyomegali, sol atriyum basinci yiikselmesi ve atriyal sol-
sag santa ikincil pulmoner konjesyon bulgulart goézlenir. Bu hastalar tani aninda
genellikle ¢ok agir durumda olurlar. Tan1 konar konmaz duktal akimin saglanmasi igin
PGE1 infiizyonu yaninda digoksin, diiiretik ve asidoza yonelik tedavi baglanmalidir.
Darliga yonelik girisimlerin planlanmasinda sol ventrikiiliin fonksiyonel anatomisi
onemlidir. Kateterizasyonda sol ventrikiil ile aort arasinda basing farki bulunmuyorsa,
bu “irreversible” sol ventrikiil disfonksiyonu veya sol ventrikiile kan girisinin ciddi
anlamda kisitlandig1r anlamina gelir. Bu vakalara Norwood ameliyati i¢in hazirlanmak
tizere kateterle ASD olusturulmasi gerekir. Eger biventrikiiler fizyolojiye uygun bir sol
ventrikiil varsa balon valvuloplasti uygulanabilir (47). Hafif ve orta siddetteki aort
darlig1 vakalarinda, dogumu izleyen giinlerde sistolik ejeksiyon klik ve sistolik
ejeksiyon Ufiirtimii isitilir. Darlik arttikca iifiiriim siddetlenir, nabizlar ise zayiflar (31).
Bikiispid aort darliginda yenidogan doneminde genellikle semptom yoktur. Sistolik

ejeksiyon klik isitilmesine karsin iifiirim alinmaz (31).

Aort koarktasyonu

Aort koarktasyonu, aort arkinin lokalize ya da uzun tiibiiler darligidir.
Yenidogan donemi kardiyak malformasyonlarinin %7-10’nu olusturur. Genellikle aortik
ark hipoplazisi, bikiispit aort kapagi, VSD, subaortik darlik ve mitral kapak anomalileri
ile birlikte goriiliir. Turner sendromu vakalarina siklikla eslik eden koarktasyon; TA,
CCSV ve tek ventrikiil tipi kompleks kalp hastaliklarina eslik edebilir. Parasiit mitral
kapak, sol atriyal supravalvular ring, subaortik darlik ve aort koarktasyonunun birlikte
gorildiigii tablo “Shone kompleksi” olarak adlandirilir (66).

Koarktasyon, cogunlukla duktus arteriozusun aortaya baglanma bolgesi olan, sol
subklaviyan arterin hemen distalinde goriiliir. Sistemik kan akimiin 6niindeki direng
nedeni ile sol ventrikiil basinci artar ve yetmezlik gelisip, sol atriyal hipertansiyon ve
pulmoner 6dem olusur. Birlikte VSD varsa sol ventrikiil yliklenmesi sol-sag santa neden
olur. Pulmoner direng diistiik¢e bu sant artarak sol ventrikiil hacmini ve basincini artirir.
Konjestif kalp yetmezligi yaninda eger koarktasyon c¢ok agirsa, duktus arteriozus
kapandiginda dolagim saglanamayacagi i¢in kollaps ve sok gelisir. Doku hipoksisi,
laktik asidoz ve kardiyak fonksiyonlarda daha ileri bozulma sonucunda oliimle
sonuglanan agir tablo gelisir (67, 68).

Aort koarktasyonlu yenidoganlar genellikle konjestif kalp yetmezligi bulgular

ile (dispne, takipne, tasikardi, hepatomegali, beslenme gii¢liigii, terleme) gelirler. Agir
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vakalarda intrakraniyal kanama, akut bobrek yetmezligi ve nekrotizan enterokolit
gelisebilir. Klasik bulgu olan iist-alt ekstremite basing farki ve femoral nabizlarin
alinmamas1 duktusun acik oldugu donemde belirlenemez ve bu nedenle yaniltici olabilir
(66).

Tedavide perkiitan balon anjiyoplasti veya cerrahi onarim segenekleri vardir.
Balon dilatasyon sirasinda aortun intima ve media tabakalar1 yirtilmaktadir. Primer
anjiyoplasti sonras1 anevrizma gelismesi ve rekoarktasyon sik goriildiigii i¢in pek cok
merkez ilk yontem olarak cerrahi tedaviyi tercih etmektedir. Kollapsla gelen hastanin
durumu stabillesince hemen ameliyat edilmesi gerekir. Asemptomatik vakalarda
ameliyat yas1 hakkinda kesin goriis yoksa da yenidogan doneminden sonra ameliyat

edilmeleri gerekir (69).

I1. Siyanotik DKH

Fallot Tetralojisi

VSD, PD, sag ventrikiil hipertrofisi ve dekstrapoze aortun olusturdugu bu
bozuklukta hemodinami asil olarak pulmoner darligin derecesi ile iliskilidir. Pulmoner
kan akiminda kisitlanma azsa hasta soldan saga santli VSD’li bir hasta gibi
degerlendirilebilir. “Pembe Fallot” olarak da tanimlanan bu hastalarda siyanoz olmayip,
pulmoner asir1 dolasim ve konjestif kalp yetmezligi bulgular gelisebilir. Pulmoner
akimda 6nemli 6l¢lide kisitlanma varsa, VSD’den sagdan sola sant olur ve bu vakalarda
oksijen satiirasyonu %70-80 civarindadir. Infundibiiler hipoplazi ve darligin tedricen
gelismesi ile siyanoz daha ge¢ ¢ikip, siddeti de giderek artabilir. Yine de bu ¢ocuklar
uzun slre normal biiylime ve gelisme gosterebilirler. Bu iki u¢ hemodinaminin
arasindaki vakalarda ise pulmoner hipertansiyon gelismesini 6nleyecek diizeyde, ancak
sag-sol sant yaratmayacak genislikte pulmoner akim saglayan darlik vardir. Bu hastalar
hafif hipoksemik (oksijen satiirasyonu %90 civarinda) ve genellikle asemptomatiktir
(70).

Fallot tetralojisi ilk haftada ortaya c¢ikan DKH’nin yaklasik %8 ini
olusturmaktadir. Intrauterin dénemde onemli bir bozukluk olusturmaz ve TOF’lu
bebekler iyi gelismis dogarlar. Agir PD’li vakalarda duktusun kapanmasini takiben
ciddi siyanoz olurken, darlig1 daha az olan vakalarda hafif siyanoz olur. Bu hastalarda
sternumun solunda sistolik ejeksiyon tfiiriimii yaninda ikinci kalp sesi hafiflemis veya
duyulmayacak sertliktedir. Siyanotik bir bebegin akciger grafisinde azalmis pulmoner

kan akimi ve normal kalp biiytikliigli, EKG’ sinde sag aks deviasyonu ve sag ventrikiil
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hipertrofisi ve fizik muayenede sistolik ejeksiyon {iflirlimii bulunursa tani genellikle
TOF’tur. Hastanin pulmoner darligi ¢ok agirsa veya pulmoner atrezi varsa, yasami
duktus sayesinde pulmoner kan akiminin saglanmasma bagli oldugu icin PGEIl
inflizyonu sarttir (42, 64). Ilk haftalarda total diizeltme ameliyatlarmin mortalitesi
yiksek oldugundan once palyatif yontemler uygulanmaktadir. Balon pulmoner
valviiloplasti siyanozu azaltarak zaman kazandirabilmektedir. ilk aylarda sik
goriilmemekle birlikte hipersiyanotik spellerin azaltilmasi ig¢in B-blokdrler verilebilir.
Sistemik pulmoner sant (Blalock-Taussig) konuldugunda saglanan kan akiminin
pulmoner hipertansiyona veya yetmezlige neden olmayacak Olciilerde kalmasi

saglanmali ve pulmoner arterde santa bagl olarak darlik olusturmamaya ¢alismalidir

(71).

Pulmoner atrezi

Pulmoner kapagin atrezik veya hipoplazik oldugu bir DKH’dir. Beraberinde
VSD olabilir veya olmayabilir. VSD ile birlikte olanlar hemodinamik olarak TOF’a,
VSD bulunmayan vakalar ise trikiispid atrezisine benzer. Siyanoz dogumu izleyen ilk
giinlerde belirir ve gittik¢e artar. Telekardiyografi, EKG ve EKO tanida yardimcidir.

Kesin tan1 kalp kateterizasyonu ile konur. Prognoz, duktus araciliiyla saglanan
pulmoner dolasima bagli olup tedavide duktus agikliginin idamesi i¢in cerrahi girisime
kadar PGE1 inflizyonu yapilir. Kalp yetmezligi varsa tedavi edilir. Hasta hazir olunca

aorto-pulmoner sant ameliyat1 uygulanir (31).

Biiyiik arterlerin transpozisyonu

Yenidogan doneminde siyanotik DKH arasinda en sik goriilen, sistemik ve
pulmoner dolagimlarin seri halde slrmeyip, iki ayr1 parelel dolasimin gorildiigi
BAT’da ventrikiillerden atilan kanin ¢ok biiyiik bir kismi1 tekrar ayni1 ventrikiile doner.

Ventrikiiler septumun intakt olmasi halinde ancak foramen ovale, ASD, PDA
veya bronkopulmoner kollateraller diizeyinde ¢ok az sant saglanabilir (72).

Pulmoner dolasimdan (sol atriyum (LA), sol ventrikiil (LV), pulmoner arter),
sistemik dolasima (sag atriyum (RA), sag ventrikiil (RV), aort) gegen kan miktari,
anatomik sol-sag sant1 ve efektif sistemik kan akiminin (oksijenlenmis pulmoner venz
kan) diizeyini belirler. Sistemik dolasimdan pulmoner dolasima gecen kan miktar1 da
(anatomik sag-sol sant) efektif pulmoner kan akimini (pulmoner yataga gonderilen

sistemik vendz kan) belirler. Efektif pulmoner kan akimi, efektif sistemik kan akimi,
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anatomik sag-sol ve sol-sag santlarin birbirine esit diizeyde olmasi gerekir. Santin bir
yana dogru fazla olmasi, bir dolasimda yiiklenme ile sonuglanacaktir. Bu dolagimlar
arasi karisim miktar1 hastanin yasamini siirdiirmesini saglar (72).

Fizik muayenede jeneralize siyanoz disinda ¢ok onemli bir bulgu yoktur.
EKG’de bu yasla uyumlu sag ventrikiil hipertrofisi ve sag aks deviasyonu bulunur. ilk
giinlerde akciger grafisi normal olur. Pulmoner konjesyon bulgular1 daha ileri giinlerde
ortaya ¢ikabilir (73). Dolagimlar arasi1 karisim miktar1 ve pulmoner/sistemik akim orani
hastanin klinik bulgularinin agirligimi belirler. Interatriyal veya interventrikiiler sant
miktart ve ventrikiillerin pompa giicii yeterli ise oksijenizasyon iyi olur. Intakt
ventrikiiler septumlu BAT’ 11 yenidoganlarda ¢ok diisiik PaO, (<20mmHg), yiliksek
PaCO,, metabolik asidoz ve hipotansiyon (az karisim nedeniyle yetersiz efektif
pulmoner ve sistemik akim nedeniyle) siktir. Bu hastalarda oncelikle PGET1 ile duktal
diizeyde karisim saglanmaya calisilir. Hiperventilasyon ve yliksek FiO, verilerek
pulmoner vaskiiler diren¢ diisiiriilerek, pulmoner akim arttirilir. Bu agamalardan sonra
yine de hipoksik ve asidotik olan hastalarda balon atriyal septostomi yapilir. Bu
vakalarda atriyal diizeyde diizeltme operasyonlarinin (Senning ve Mustard) uzun siireli
sonuclarinda yasanan sorunlar nedeniyle erken arteriyel doniisiim ile aortun sol
ventrikiilden, pulmoner arterin sag ventrikiilden ¢ikiginin saglanmasi seklindeki
yaklasim (Jatene ameliyat1) tercih edilmektedir. Pulmoner dirence karsi calisan sol
ventrikiil basincinda iki hafta sonra diisme olmasi ve bu siireden itibaren sol ventrikiiliin
sistemik “afterload”u karsilayamamasi1 bu ameliyatlarin erken dénemde yapilmasini

gerekli kilmaktadir (73, 74, 75).

Trikiispit atrezisi

DKH’nin %1-2’sini olusturur. Trikiispit kapagin yoklugu ile karakterize bir
anomalidir. Genellikle dogumda baglayan siyanoz vardir. Klinik bulgular ve hastanin
yasam sanst VSD, ASD, PDA ve PD varligi ile iliskilidir. Siyanozla beraber dispne ve
hipoksi nobetleri goriiliir. Kalp yetmezligi bulgulan gelisir. Tipik dinleme bulgusu
yoktur. EKG’de sol aks sapmasi ve sol ventrikiil hipertrofisi saptanir. EKO ile kesin tani
konulur. Kalp yetmezligi olan vakalarda gerekli medikal tedavi uygulanir. Atriyal
septumdaki agiklik yeterli degilse atriyal septostomi yapilir. Agir siyanozu olanlarda
PGE1 infiizyonu gerekir. Pulmoner kan akimi az olanlarda sant ameliyati uygulanir.
Fazla kan akimi olanlarda ise pulmoner arter bantla kapatilir.Yasayan vakalara ileri

yaslarda kismi diizeltme “Fontan” ameliyati uygulanir (31).

33



Trunkus arteriozus

Ventrikiillerden tek bir damar ¢ikmasi olarak tanimlanan anomali DKH’ nin %1-
4’tinl olusturur (49). Hafif veya agir olabilen siyanoz dogumu izleyen ilk giinde
farkedilir. ilk iki-ii¢ haftada kalp yetmezligi gelisir. Oskiiltasyonda aortik klik ve kisa
sistolik tflirim duyulabilir. EKG’de kombine ventrikiil hipertrofisi saptanir. EKO ile
tan1 konulur. Kalp yetmezligi tedavi edilir. Pulmoner arterlerin ¢ok kan aldig
durumlarda yasamin 2-6 haftalarinda bantla daraltma yapilir. Siit ¢ocuklugu déneminde

Rastelli ameliyati ile tam diizeltme girisimi uygulanir (64).

Cift cikish sag ventrikiil

Nadir bir DKH’dir. Hem aort hem pulmoner arter RV’den ¢ikar. VSD, LV’iin
tek c¢ikisidir. Klinik bulgular VSD’nin aort veya pulmoner artere gore lokalizasyonuna
ve ilave PD varligina gore degisir. VSD, aort ¢ikisina yakin ise tipik VSD bulgulari
gosterir. VSD, pulmoner arter altinda ise bulgular tetralojiye benzer. PD olmayan
vakalarda pulmoner hipertansiyon ¢cabuk gelisir. Hastalarda degisik derecelerde siyanoz
ve kalp yetersizligi bulgular1 ortaya ¢ikar. EKO tanida yardimcidir. Kesin tani ve ilave

anomalilerin saptanmasi i¢in kalp kataterizasyonu yapilir (64).

Tek ventrikiil

Aort ve pulmoner arter iki ayr1 atriyum ve iki ayri atriyoventrikiiler kapagin
bulundugu tek ventrikiilden ¢ikar. Ventrikiiller arasi septum gelismemistir. DKH’nin
%1’inden azini olusturur. Erken donemde hafif siyanoz ve kalp yetmezligi gelisir.
Biiylime ve kilo alma yavastir. EKG’de kombine hipertrofi, telekardiyografide
kardiyomegali ve pulmoner damarlanma artmistir. EKO ile kesin tan1 konulabilir (49).
Tedavide kalp yetmezligi tedavisi uygulanir. Pulmoner kan akiminin arttig1 vakalarda
pulmoner arter bant ile daraltilir. Pulmoner kan akimimin azaldigi vakalarda ise sant
ameliyatt uygulanir. Daha ileri ¢ocukluk yaslarinda modifiye Fontan ameliyati

uygulanir (76, 77).

Ebstein anomalisi

Trikiispit kapagin septal ve posterior yapraklarinin sag ventrikil alt kesimlerinde
anormal yerlesimi ile karakterize, seyrek goriilen bir anomalidir. Kapak yapisi

regiirjitasyona neden olabilecegi gibi, stenotik veya imperfore de olabilmektedir.

Bu hastalarda sag kalp bosluklart normal RA, anormal kapagin iistiinde kalan kismen
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ventrikiiler myokard yapisina sahip atriyum (veya atriyalize sag ventrikiil kism1) ve
gercek RV olacak sekilde li¢ segmente ayrilmis olur. Hemen biitiin vakalarda ASD veya
PDA vardir. Trikiispit darlig1 ve regiirjitasyonu nedeniyle RA genislemis bulunurken,
RV Kkiigiiktiir. Ciddi trikiispit yetmezligi yaninda kiiciik RV nedeniyle pulmoner akim
azalmistir ve atriyal diizeyde sag-sol sant olur. Bu donemde pulmoner akim duktusa
bagl oldugu i¢in PGE1 verilmesi gerekir. Ek olarak dilate sag atriyumun mekanik
baskis1 sonucunda sol ventrikiile kan dolusu azalir, sol ventrikiil debisinde azalmaya
neden olur (78). Bu hastalarda atriyal flutter veya WPW sendromu gibi aritmiler de sik
goriiliir (79).

Yenidogan doneminde ortaya c¢ikan Ebstein anomalili vakalarin hemen hepsi
siyanotiktir. Trikiispit yetmezligine bagh sag kalp yetmezligi ve hepatomegali siktir.
Sternum sag alt ucunda pansistolik trikiispit yetmezligi iifiirimi duyulur. Akciger
grafisinde belirgin sag atriyal dilatasyona bagli olarak belirgin kardiyomegali saptanir.
Dogustan kardiyak bozukluklar arasinda kalbin en biiyiikk goriildiigli lezyon Ebstein
anomalisidir. EKG’ de RA dilatasyon yaninda RV iletim anomalileri ile iliskili olarak
QRS’de genisleme siktir (80). Agir semptomatik olmayan Ebstein anomalili vakalarin
konservatif gidilmesi ve izlenmesi tercih edilir. Ciddi semptomlari olan hastalara PGE1
inflizyonu uygulanmalidir. Anemi diizeltilmeli, pulmoner direnci diislirmeye yonelik
olarak hiperventile edilmeli, asidoz diizeltilmeli, aritmi tedavi edilmelidir (58). Bazi
merkezler trikiispit kapagi tam kapatarak lezyonu Once tek ventrikiil fizyolojisine
doniistiirmeyi ve sonra Fontan ameliyat: (RA ile pulmoner arter anastomozu) yapmay1

denemektedirler (80, 81).

Total anormal pulmoner ven6z doniis

Pulmoner venlerin sol yerine RA (sistemik vendz dolasima) bosaldigi bu
anomali ciddi hipoksemiye neden olur. Pulmoner venlerin ortak bir damar halinde kalbe
baglandiklar1 yere goére suprakardiyak, kardiyak veya infrakardiyak ti¢ tip TAPVD
anomalisi vardir. Hastalarin hepsinde atriyal sag-sol sant vardir. Vakalarin {igte birine
PDA, VSD, aortik ark anomalileri, BAT ve heterotaksi sendromlar1 gibi anomaliler
eslik eder (81).

Hastalarin klinik durumu drene olan anormal vendz yapinin obstriiksiyonlu olup
olmamasina baglidir. Obstriiksiyon yoksa sag atriyal ve ventrikiiler hacim yiiklenmesi
ve interatriyal sag-sol sant olur. Klinik bulgular ¢ok agir olmayip 5-6 aydan sonra

ortaya cikar. Obstriiksiyonlu tiplerde ise ilk hafta icinde agir solunum sikinti,
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hipoksemi, pulmoner vendz konjesyona ikincil pulmoner arter basincinda yiikselme
olur. Pulmoner 6dem, sag ventrikiiler hipertansiyon ve sol ventrikiil “preload”
azalmasina bagh kalp debisi azalir. Bulgular pulmoner akimda kisitlanma ile ilgili
olmadig1 i¢cin PGE1 infiizyonu fayda saglamaz. Diiiretik ve yliksek PEEP uygulanmasi
gibi tibbi yaklasimlarin da pek yarar1 olmaz. Cerrahi girisimden once ekstrakorporeal

membran oksijenizasyonu uygulanmasi sayesinde stabilizasyon saglanabilir (82).

Hipoplastik sol kalp sendromu

Sol ventrikiil ve c¢ikan aortanin ileri derecede hipoplazisi, aort ve mitral
kapaklarin atrezisi ile karakterize DKH’dir. Tiim DKH’nin %]1’ini olusturur. HSKS’da,
sistemik dolagim duktus arteriozus araciligiyla pulmoner arterden saglanir (64).

Dogumu izleyen ilk gilinlerde dispne, tasipne, hepatomegali, diisiik kardiyak
debi gibi kalp yetmezligi bulgular1 ortaya c¢ikar. Periferik nabizlar ¢ok zayiftir. 48.
saatten itibaren siyanoz gelisir. Telekardiyografide kardiyomegali saptanir, akciger
damarlanmasi artmistir. EKG’de RV hipertrofisi bulgular1 vardir ve P dalgalan
belirgindir. EKO ile kesin tan1 konur. Prognoz iyi degildir. Hastalarin ¢ogu dogumu

izleyen ilk gilinlerde veya haftalarda kaybedilir (83, 84).

6. DKH’DA TEDAVI YAKLASIMLARI

Prostaglandin E1 tedavisi

Yenidogan déneminde siyanoz, sok veya kalp yetmezligi gibi 6nemli bulgularla
ortaya cikan kardiyak defektlerde, hastanin durumunun daha da kotiilesmemesi veya
kaybedilmemesi i¢in bir kisminda pulmoner akimin, bir kisminda da sistemik
dolagimin, bir kisminda da parelel dolagim yerine seri dolasimin olusturulmasi duktusun
acik tutulmasi ile saglanabilir. Bu amagla prostaglandin E1 (PGE1) infiizyonu
kullanilmaktadir (85). Siklikla baslangi¢ dozu 0.025 ile 0.1wkg/dk’dir. Fetal donemde
tan1 konmus ve cok erken donemde tedavi verilecekse 0.025 pg/kg/dk’lik en diistik
dozda baslanabilir. Etki saglanana dek doz arttirilabilir ve istenen etki saglandiginda
dozun tekrar azaltilmas1 duktusun kapanmasina yol acabilir. PGE1 uygulamas: ile klinik
yanit alimamiyorsa tani yanlis olabilir, daha biiyiik bebeklerde oldugu gibi duktus,
prostaglandine duyarli olmayabilir, duktus olmayabilir veya pulmoner vendz doniiste
obstriiksiyon olabilir. Seyrek olarak PGEI1 tedavisinden sonra hasta kotiilesebilir. Bu
durum daha c¢ok pulmoner vendz doniis veya sol atriyal diizeyde obstriiksiyon olan

durumlarda goriiliir. Foramen ovalesi kapali veya ventrikiiler septumu intakt HSKS’lu
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ya da BAT 11 hastalar, foramen ovalesi kapanmig mitral atreziler ve TAPVD anomalileri
bu sekilde prostaglandin uygulamasi ile bozulan hasta gruplaridir. PGE1 uygulamasinin
yan etkileri prematiire veya diisiik dogum agirlikli bebeklerde daha sik goriilmektedir
(86).

Ozellikle nakledilecek bebeklerde PGE1 uygulamasi sirasinda en dikkat
edilmesi gereken yan etki apnedir. Siklikla tedavinin ilk birka¢ saatinde goriilmekle
birlikte, ila¢ verildigi herhangi bir donemde goriilmesi miimkiindiir. Bu nedenle yakin
monitdrizasyon yapilmali ve entiibasyon/mekanik ventilasyon olanaklar1 hazir
tutulmalidir. Periferik vazodilatasyona bagli hipotansiyon veya deride kizarma diger sik
goriilen yan etkilerdir. Ozellikle hipotansiyona yénelik olarak hacim genisleticileri
vermek amaciyla ayri bir intravendz yol hazir bulundurulmalidir. Béyle bir durumda
10-20 ml/kg’dan serum fizyolojik, ringer laktat, %5’lik albiimin veya plazma verilebilir
(86).

Inotropik maddeler

Soktaki bir kalp hastasina vital organlarin perfiizyonu ve periferal dolasimin
saglanmas1 amaciyla inotrop verilmesi gereklidir. Bu grupta endojen sempatomimetik
aminler olan dopamin ve epinefrin veya sentetik olan dobutamin ve izoproterenol
vardir. Hipotansiyon ve tasikardisi olan yenidoganlarda, kronotropik etkisi az olan
dopamin ve dobutamin kullanilmalidir. Dopamin norepinefrin Onciilii olup,
dopaminerjik, 1 ve a adrenerjik reseptorleri uyarir. 10pg/kg/dk’nin altindaki dozlarda
myokard kasilmasini ve atis hacmini etkileyerek kan basincini ve idrar ¢ikarimini artirir.
Bir dopamin analogu olan dobutamin ise B1 reseptorleri kuvvetli, B2 ve a reseptorleri
zayif sekilde uyarir. Diisiik doz dopamin ile (Sug/kg/dk), 5-10 p/kg/dk dozda
dobutamin birlikte kullanimi1 sayesinde dopaminin renal perfiizyon iizerinde olumlu
etkisi  saglanmis olurken, daha yiiksek dozlarin verilmemesiyle periferik
vazokonstriiksiyondan kag¢inilmis olur (87).

Hipotansiyonla birlikte diislik kalp hizlar1 olan hastalarda hem inotropik hem de
kronotropik etkileri olan isoproterenol ve epinefrin kullanilmasi 6nerilir. Isoproterenol
B1 ve B2 reseptorlerin ikisini de uyarir. Kronotropik etkisi inotrop etkisinden daha erken
gozlenebilir ve tasiaritmilere yol acabilir. 0.05 ile 0.1pg/kg/dk baslangic dozu
onerilmektedir. Epinefrinin al, a2, B1 ve B2 etkileri vardir. Diger inotrop maddelerin
yiiksek doz ve kombinasyonlarda kullanilmasindan cevap alinamadiginda epinefrin

kullanilmaktadir. Baslangi¢ dozu isoproterenolle aynidir. Sempatomimetik aminlerin
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yan etkileri tagikardi, atriyal ve ventrikiiler aritmiler ve periferik vazokonstriiksiyona

bagli “afterload” artisidir (87).
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GEREC VE YONTEM

Bu ¢alisma Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali
tarafindan 1 Mart 2000-1 Temmuz 2005 tarihleri arasinda pediatrik kardiyolog
tarafindan  kardiyak degerlendirilmesi ve ekokardiyografisi yapilmig term
yenidoganlarin dosyalarinin retrospektif degerlendirilmesi ile yapildi. Prematiireler
calismaya alinmadi.

Calismaya yenidogan doneminde cesitli nedenlerle pediatri poliklinik, pediatri
acil servise bagvurmus ve yenidogan-yogun bakim iinitesinde yatirilarak takibi yapilmis
olan, pediatrik kardiyolog tarafindan cesitli nedenlerle kardiyolojik muayenesi ve
ekokardiyografisi yapilmis tiim yenidoganlar dahil edildi. Ayrica ¢alismaya DKH
sliphesi veya ek sistemik anomaliler nedeniyle diger servislerden konsiilte edilmis,
ekokardiyografisi yapilmis yenidoganlar da alindi. Caligmanin yapilabilmesi igin indnii
Universitesi T1p Fakiiltesi Etik Kurulu’ndan etik kurul raporu alindi.

Ekokardiyografisi yapilmis yenidoganlarin adi-soyadi, dosya numarasi, dogum
tarihi, dogum yeri, dogum sekli, cinsiyet, bagvuru tarihindeki yas, bagvuru yeri, yatan
hasta ise yatis tarihi, bagvuru sikayeti, hikayesi, 6zge¢cmis, kacinci gebelik, kaginci
yasayan, dogum haftasi, asfiktik dogum Oykiisii, anne yasi, baba yasi, akrabalik,
annenin gebelikte gecirdigi hastaliklar, annenin gebelikte ila¢ kullanim oykiisii, 6li
dogum, abortus, ¢ogul gebelik dykiisii, kardes Oykiisii, sosyal giivence, sevk edildigi yer
ve sevk tanisi, fizik muayene ve laboratuar bulgulari, telekardiyografi ve
elektrokardiyografi bulgulari, yatis tanisi, ekokardiyografi tanilari, ekokardiyografinin
kacinci giin yapildigi, basvuru ve ekokardiyografi tanisi arasi siire, eslik eden diger
hastaliklar seklinde dosya bilgilerini i¢ceren form hazirlandi.

Ekokardiyografisi  yapilan hastalarin, adi-soyadi, dosya numaralari,

ekokardiyografi kayit defteri, pediatri poliklinik kayit defteri ve yatan hastalarin ise
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yatan hasta kayit defterinden bulundu. Kayitlarina ulagilabilen 277 adet
ekokardiyografisi yapilmis yenidoganin dosyasi incelenerek c¢alisma formuna
kaydedildi.

Yenidogan doneminde c¢esitli nedenlerle kardiyolojik degerlendirme ve
ekokardiyografisi yapilmis 277 yenidoganin 110°u kiz (%39,7) , 167’si erkek (%60,3)
idi.

Ekokardiyografide sag ve sol ventrikiil ile sag ve sol atriyumun boyutlari, mitral,
triklispit, aort ve pulmoner kapaklarin hareketleri, kapak bosluk iliskileri incelenmisti.
Kalbin her tiirlii yapisal bozukluklari, atriyal septumdaki bozukluklar ve bunlarin
biiyiikliikleri, mitral, trikiispit, aort ve pulmoner kapaklardaki darliklar, kalinlagmalar
degerlendirilmisti. Renkli dopler ekokardiyografi yapilan vakalarda ise ventrikiil
fonksiyonlari, intrakardiyak santin yeri ve miktari, kapak darlig1 olanlarda kapak alani
ve kapaktaki basin¢ gradienti, kapaklarda yetersizlik varsa kacak miktari, aort ve
pulmoner arter basing farklar1 Olgiilerek kaydedilmisti. Calisma formuna
ekokardiyografide saptanan major ve ilave kardiyak bozukluk sonuglar1 kaydedildi.

DKH’ nin etyolojisine yonelik risk faktorlerini arastirmak ve ¢ikan sonuglari
karsilastirabilmek icin Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
saglam cocuk polikliniginde takipli olan toplam 151 yenidogan ile kontrol grubunu
olusturduk.

Kontrol grubundaki bebeklerin annelerinden anamnez alindi. Calisma grubunda
oldugu gibi adi- soyadi, dosya numarasi, dogum tarihi, dogumun yapildig1 merkez,
dogum sekli, muayene tarihindeki yas, cinsiyet, dogum haftasi, asfiktik dogum Oykiisii,
kacinc1 gebelik oldugu, kaginci yasayan oldugu, anne-baba yasi, akrabalik oykiisii,
annenin gebelikte gecirdigi hastaliklar, gebelikte ilag kullanim Oykiisli, abortus, 6lii
dogum, c¢ogul gebelik, kardes Oykiisli, akrabalarda dogustan kalp hastaligi Oykiisii,

sosyal giivence, fizik muayene ile ilgili bilgileri i¢eren form dolduruldu.

Istatiksel analizler:

Calisma ve kontrol gruplarinin istatistiksel degerlendirilmesi SPSS for
WINDOWS version 13.00 kullanilarak yapildi. Istatistiksel degerlendirmede Ki-Kare
analizi, Fisher’in kesin ki-kare analizi ve iki ortalama arasindaki farkin anlamlilik testi

kullanildi. P<0.05 anlaml: olarak kabul edildi.
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BULGULAR

Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 kliniginde, 1
Mart 2000-1 Temmuz 2005 tarihleri arasinda pediatrik kardiyolog tarafindan
kardiyolojik degerlendirilmesi ve ekokardiyografisi yapilmis olan, kayitlarina
ulasilabilen 277 term yenidoganin dosyalari retrospektif olarak incelendi.

Ekokardiyografisi yapilan 277 yenidoganin 87’sinde (%31,4) normal
ekokardiyografi bulgusu, 112’sinde (%40,4) sol-sag santli DKH, 34’iinde (%12,3)
siyanotik DKH, 18’ inde (%6,5) darlikla seyreden DKH, 9’unda (%3,2) myokard
hastaligi, 1’inde (%0,36) koroner arterio-vendz fistiil, 1’inde (%0,36) dogustan mitral
yetmezlik, 2 vakada (9%0,7) ritim bozuklugu, 1 vakada (%0,36) perikard efiizyonu, 12
vakada (%4,7) ¢esitli nedenlere bagli pulmoner hipertansiyon saptandi. Hastalarin 110’u
kiz (%39,7), 167°si erkekti ( %60,3). Yenidogan doneminde EKO yapilmis term
yenidoganlarin, hastalik gruplarina, cinsiyete gore dagilimi tablo 7’de goriilmektedir.
Tablo 7’den anlagilacag: tizere PHT saptanan 12 vaka, 9 myokard hastaligi, 2 ritim
bozuklugu ve 1 perikardiyal efiizyon vakasi hari¢ tutuldugunda 166 yenidoganda DKH
saptandi.

DKH saptanan vakalarin 138’1 Malatya (%83,1), 28’1 ise Malatya disindan
(%16,9) bagvurmustu. 166 DKH’ 1 vakanin sosyal giivence olarak 83’1 Yesilkart’li, 9’u
Bag-kur’lu, 34’ii Emekli sandigi, 31’1 SSK’l1, 9’nun ise herhangi bir sosyal glivencesi
yoktu.

DKH’li 166 vakanin 103’ i Malatya Devlet Hastanesi’'nden, 10’u saglik
ocagindan, 27’si Malatya SSK Hastanesi’nden, 22’si 6zel kliniklerden sevk edilerek,
4’1 ise kendi istegi ile basvurmustu.

DKH’l1 vakalarin pediatrik kardiyoloji boliimiine bagvuru yeri olarak 68’1

pediatri polikliniginden (%40,9), 51°1 pediatri acil servisten (%30,7), 39’u kadin dogum

41



servisinden (%23,5), 8’1 ise (%4,9) hastane icinden diger servislerden konsiilte edilen

vakalardan olugsmaktaydi.

Tablo 7: Yenidogan doneminde ekokardiyografi yapilmis term yenidoganlarin

EKO tanilarina ve cinsiyete gore dagilimi

Cinsiyet
Hastahk gruplan Toplam (%)
Kiz Erkek
Normal EKO Bulgusu 34 53 87 31,4
Sol-sag santli DKH 49 63 112 40,4
Siyanotik DKH 12 22 34 12,3
Darlikla seyreden DKH 7 11 18 6,5
Miyokard hastaliklar 3 6 9 3,2
Ritim bozuklugu 1 1 2 0,7
Koroner A-V fistiil 1 1 0,36
Dogustan mitral yetmezlik 1 1 0,36
Perikard eflizyonu 1 1 0,36
Pulmoner hipertansiyon 3 9 12 4,7
Toplam 110 167 277 100

DKH saptanan 166 yenidoganin 69’u kiz (%41,6), 97’si erkek (%58,4) olup,
miadinda dogmus ve saglikli 151 yenidogandan olusan kontrol grubunun ise 77’si kiz
(%51), 74’10 erkekti (%49). Bebeklerin cinsiyet dagilimi ile DKH goriilme oram
arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p>0.05) (Tablo 8)

Tablo 8: DKH ve kontrol grubundaki yenidoganlarda cinsiyet dagilimi

DKH Kontrol grubu
Cinsiyet
n % n %
Kiz 69 41,6 77 51
Erkek 97 58,4 74 49
Toplam 166 100 151 100
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DKH’ min Dagilim
DKH saptanan 166 vakanin major bozuklugun cinsine gore dagilimlar1 Tablo

9’da gorilmektedir.

Tablo 9: Dogustan kalp hastalikli vakalarin dagilimi

Major Bozukluk n* %
Ventrikiiler septal defekt 46 27,7
Patent duktus arteriozus 36 21,7
Atriyal septal defekt 29 17,5
Biiyiik arter transpozisyonu 13 7,8
Aort koarktasyonu 10 6,02
Kompleks siyanotik DKH 8 4,8
Fallot tetralojisi 6 3,6
Aort darlig1 4 2.4
Pulmoner darlik 3 1,8
Trikispit atrezisi 3 1,8
Trunkus arteriozus 2 1,2
Atriyoventrikiiler septal defekt 1 0,6
Cift ¢cikish sag ventrikiil 1 0,6
Ebstein anomalisi 1 0,6
Hipoplastik sol ventrikiil, Shone kompleksi 1 0,6
Dogustan mitral yetmezlik 1 0,6
Koroner arterio-venoz fistiil 1 0,6
Toplam 166 100

n*= Vaka sayis1

Tablo 9 da goriildiigii gibi 166 vakanin saptanan major bozukluga gore 46’s1
VSD (%27,7), 36’s1 PDA (%21,7), 29°u ASD (%17,5), 13’4 BAT (%7.,8), 10’u AK
(%6,02), 8’1 kompleks siyanotik DKH (%4,8), 6’s1 TOF (%3,6), 4’ii AD (%2,4), 3’1 PD
(%1,8), 3> i TA (%1,8), 2’ si Trunkus arteriozus (%1,2), 1’1 AVSD (%0,6), 1’1 CCSV
(%0,6), 1’1 Ebstein anomalisi (%0,6 ), 1’1t HSKS ve Shone kompleksi’'nden (%0,6)
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olusmaktaydi. Geriye kalan iki vakadan 1’inde dogustan mitral yetmezlik digerinde
koroner arterio-venoz fistiil saptandi.

VSD saptanan 46 vakanin 18’1 kiz (%39,13), 33’ii erkek (%60,87) olup, bu
hastalarda ortalama tan1 yasi 19,6 giin (min. 2, mak. 33) bulundu. 26 VSD’ i hastaya
(%52,2) ek kardiyak bozukluklar eslik etmekteyken, 20 vakada izole VSD (%47,8)
mevcuttu. VSD’li vakalarin 40’ma (%87) iifliriim duyulmasi, 6’sina ise bagka
nedenlerle (%13) kardiyolojik degerlendirme ve EKO yapilmasti.

166 DKH’l1 yenidoganin 36’sinda (%21.7) PDA saptandi. PDA’l1 vakalarin
20’si kiz (9%55,6), 16’s1 erkekti (%44,4). PDA’ 1 vakalarin ortalama tani yas1 7,5 giin
(min. 2, mak. 30) bulundu. Vakalarin 29’unda izole PDA (%80,6), 7’sinde ise PDA ile
birlikte ek kardiyak anomaliler (%19,4) mevcuttu. 36 PDA’ 1 vakanin 20’si (%55,6)
ifiirim duyulmasi, 5’1 diyabetik anne cocugu (%13,9), 5’1 (%13,9) solunum
problemleri, 3’1 (%8,3) ek anomaliler, 2 vaka (%5,6) asfiktik dogum, bir vaka ise
(%2,8) intrauterin aritmi nedeniyle konsiilte edilmis ve kardiyolojik degerlendirme ve
EKO yapilmisti.

29 ASD’li vakanin 12’si kiz (%41,4), 17’si erkek (%58,6) olup, ASD’li
vakalarda ortalama tani yasi 13 glin (min.l1, mak.31) bulundu. Vakalarin 19’unda
(%65,5) izole ASD, 10’unda (%34,5) ASD ile birlikte ek kardiyak anomali mevcuttu.
29 vakanin 14’iine (%48,3) tfiiriim duyulmasi, 6’sma (%20,7) ek anomaliler, 1’ine
(%3,4) sendromik olmasi, 8’ine ise (%27,6) diger nedenlerle kardiyolojik
degerlendirme ve EKO yapilmisti.

Buradan anlagilacag {izere soldan-saga santli DKH’na ilk bir haftadan sonra tani
konulabilmektedir. Hastalarin c¢ogunlugu {ifiirim duyulmas: nedeniyle hastaneye
sevkedilmekte ve yaklasik 1/3’iinde ek kardiyak anomali bulunmaktadir.

Tablo 10°da goriildiigii gibi BAT i vakalarin 4’1 kiz (%30.8), 9’u (%69,2)
erkekti. Vakalarda ortalama tani yasi 12,6 giin (min.1, mak.30) bulundu. Vakalarin
cogunda ilave kardiyak bozukluk mevcuttu. 13 vakanin 7’sine siyanoz (%53,8), 4’iine
ifiirim ve siyanoz (%30,8), 1’ine (%7,7) solunum diizensizligi, 1 vakaya (%7,7) ise

sadece iifiirim duyulmasi nedeniyle kardiyolojik degerlendirme ve EKO yapilmisti.
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Tablo 10: Biiyiik arter transpozisyonlu vakalar

Vakano |Cinsiyet | Tam yas1 (giin) | Major anomali |ilave kardiyak anomali
1 E 27 BAT PFO

2 E 1 BAT PFO

3 E 15 BAT PFO, PD

4 E 30 BAT ASD, PD

5 E 2 BAT PDA, PFO

6 E 23 BAT VSD, PD

7 E 18 BAT VSD, PDA

8 E 4 BAT ASD

9 K 1 BAT VSD, PDA, PFO

10 K 30 BAT VSD, PD

11 E 4 BAT PFO

12 K 1 BAT VSD, PDA, PD

13 K 9 BAT VSD, ASD, PD, Sag arkus

ASD: Atriyal septal defekt, BAT: Biiyiik arter transpozisyonu, PDA: Patent duktus arteriozus,
PFO: Patent foramen ovale, PD: Pulmoner darlik, VSD: Ventrikiiler septal defekt

Tablo 11: Aort Koarktasyonlu vakalar

;’:ka Cinsiyet ;l“g?ir:ll)yasl EKO yapilma nedeni g/f;jl? l:luk li)ls;':klizf(diyak
1 E 17 Uflirim Koarktasyon | PPD
2 K 1 Ufiiriim, annedeTORCH | Koarktasyon | PHT
3 E 17 Siyanoz Koarktasyon
4 E 1 Solunum sikintisi Koarktasyon | VSD,Tek AVK
5 K 1 Ufiiriim, AFN azalmis | Koarktasyon | ASD,PDA,PHT
6 K 30 Uftrtim,emerken Koarktasyon | PDA
yorulma
7 E 10 Dolagim bozuklugu Koarktasyon
8 K 30 Ufiiriim Koarktasyon | AD, PD
9 E 7 Ufiiriim Koarktasyon
10 E 22 Anormal fetal EKO Koarktasyon

ASD: Atriyal septal defekt, AD: Aort darligi, AVK: Atriyoventrikiiler kapak, PPD: Periferik pulmoner
darlik, PD: Pulmoner darlik, VSD: Ventrikiiler septal defekt, PDA: Patent duktus arteriozus, PHT:
Pulmoner hipertansiyon.
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Aort koarktasyonlu 10 vakanin 4’ kiz (%40), 6’ s1 (%60) erkekti. Vakalarin
ortalama tan1 yast 13,6 glin (min.1, mak. 30) bulundu. Tablo 11’de gorildiigi gibi
vakalarin 3’iinde izole koarktasyon (%30), 7’ sinde ise (%70) ilave kardiyak bozukluk
mevcuttu. 10 vakanin 3’ iine iiftiriim duyulmasi (%30), 3’ iine ifiirlimle birlikte ek
sistemik sikayetler (%30), 2’sine solunum problemleri (%20), 1’ ine siyanoz (%10),
I’inde ise fetal EKO’da anormallik (%10) saptanmasi nedeniyle EKO yapilmisti.

Kompleks siyanotik DKH’ It 8 vakanin 3’1 kiz (%37,5), 5’1 (%62,5) erkek olup
vakalarin ortalama tani yagi 17,6 giin (min.1, mak.30) bulundu. Tablo 12°de gorildiigi
gibi 8 vakanin 2’sine tflirlim duyulmasi (%25), 5’inde siyanoz saptanmasi (%62,5), 1
vakada ise trizomi 18 (%12,5) saptanmasi1 nedeniyle kardiyolojik degerlendirme ve

EKO yapilmasti.

Tablo 12: Kompleks Siyanotik DKH’ I1 vakalar

Tani yas1 | EKO yapilma
Vaka no | Cinsiyet Kardiyak tanilar
(giin) nedeni

Fonksiyonel tek ventrikiil, primum

1 K 30 Ufiiriim ASD, PHT, biiyiik arterlerin
malpozisyonu

2 - Situs inversus totalis, tek atriyum, tek

K 23 Uflirtim atrio-ventrikiiler kapak, tam blok
3 Siyanoz, AVSD, PD, biiyiik arterlerin
E 1 . .
dekstrokardi malpozisyonu

4 E 30 Siyanoz S.1.tu§ mnversus 'totahs, tel'< ventrikiil,
biiyiik arterlerin malpozisyonu

5 E 30 Siyanoz VSD, PDA, bliylik arterlerin .
malpozisyonu, pulmoner atrezi

6 E 1 Siyanoz, yarik | PDA, ASD, tek atrio-ventrikiiler kapak

damak-dudak | tek ventrikiil, pulmoner atrezi,

Tek ventrikiil, tek atriyum, PD, biiyiik

7 K 4 Trizomi 18 arterlerin malpozisyonu, sag atriyal
izomerizm

8 E 22 Siyanoz Tek ventrikiil, PA, PDA

ASD:Atriyal septal defekt, AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt, PA: Pulmoner atrezi
PDA: Patent duktus arteriozus, PHT: Pulmoner hipertansiyon, PD: Pulmoner darlik, VSD: Ventrikiiler

septal defekt.
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Tablo 13: Fallot Tetralojili vakalar

Tani yasi Major Mlave
Vaka no |Cinsiyet i yast | gko yapilma nedeni J kardiyak
(giin) bozukluk
bozukluk
1 E 9 Down sendromu, tifiiriim, TOF AVSD
siyanoz
2 E 1 Ufliriim, siyanoz, TOF
Ozefagus atrezisi
3 K 2 Ufiiriim TOF
4 K 27 Siyanoz, iifiirim TOF
5 E 18 Ufiiriim TOF
6 E 37 Dpwn sendromu, tiflirim TOF PDA
siyanoz

AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt, PDA: Patent duktus arteriozus, TOF: Fallot tetralojisi.

TOF’lu 6 vakanin 4’1 erkek (%66,7), 2’si (%33,3) kiz olup, vakalarin ortalama
tan1 yast 14,8 glin (min.1, mak.32) bulundu. Vakalarin 4’tinde izole TOF (%66,7),
2’sinde ise ilave kardiyak bozukluk (%33,3) saptand1 (Tablo 13). Hastalarin 2’sinde
down sendromu mevcuttu. Tiim vakalarda iifiiriim ve siyanoz bagvuru nedenini
olusturmaktaydi.

AD’l1 4 vakanin 1’1 kiz (%25), 3’1 (%75) erkekti. Vakalarin ortalama tani yasi
12,7 giin (min.4, mak.30) bulundu. Hastalarin 3’iinde izole AD, 1’inde ASD mevcuttu.
4 vakadan 2’sine {ifiirim duyulmasi, 1’ine yarik damak—dudak anomalisi ve ifiirim
duyulmasi, 1’ine ise dolagim bozuklugu saptanmasi nedeniyle kardiyolojik
degerlendirme ve EKO yapilmisti.

PD’lh 3 vakanin 2’si kiz, 1’1 erkekti. Bu hasta grubunda ortalama tan1 yas1 24,3
giin (min.10, mak.33) bulundu. 2 vakada izole PD, 1 vakada ise ilave kardiyak bozukluk
(AD) mevcuttu. Vakalarin 2’sine iiftiriim duyulmasi, 1’ine ise meningomyelosel ile
birlikte iifiiriim duyulmasi nedeniyle kardiyolojik degerlendirme ve EKO yapilmisti.

TA’li 3 vakanin 2’si erkek, 1’1 kizdi. Vakalarin ortalama tan1 yas1 10,3 giin
(min.1, mak.30) bulundu. 3 vakanin I’ine iifiiriim duyulmasi, 1’ine siyanoz, 1 vakada
ise ufiirim ve siyanoz, saptanmasi nedeniyle kardiyolojik degerlendirme ve EKO
yapildi.

Trunkus arteriozuslu 2 vakanin 2’si de erkekti. Vakalarin tam1 yas1 30 giin

bulundu. Her iki vakada trunkus arteriozus tip 1 tipinde defekt mevcuttu. Vakalardan
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I’ine iiflirim duyulmasi, digerine ise iiflirim ve siyanoz saptanmasi nedeniyle
kardiyolojik degerlendirme ve EKO yapild.

CCSV bulunan tek vakada VSD, ASD, PDA, PA birlikte bulunmaktaydi. Hasta
bir giinliiktii ve siyanoz saptanmasi nedeniyle EKO yapildi.

Ebstein anomalisi saptanan tek hastaya énemli TY ve PHT eslik etmekteydi.
Hasta 6 giinliiktii ve iiflirliim duyulmasi nedeniyle kardiyolojik degerlendirme ve EKO
yapildi.

Ekokardiyografisinde komplet AVSD saptanan kiz hasta 16 giinliiktii. Down
sendromu bulgular ve iifiirim duyulmasi nedeniyle kardiyolojik degerlendirme yapildi.

Kalp yetmezligi bulgular1 saptanan 16 giinliik erkek hastanin EKO’sunda HSKS
ve Shone kompleksi saptandi. Ufiiriim duyulmasi nedeniyle EKO yapilan 22 giinliik bir
hastada koroner arterio-vendz fistiil, Ufiirim ve kalp yetmezligi bulgular1 olan 30

giinliik bir hastada ise dogustan mitral yetmezlik saptandi.

DKH ile birlikte saptanan sendromlar ve genetik bozukluklar

DKH saptanan 166 hastanin 7’sinde (%4.,2) Down sendromu mevcuttu. 7
vakanin 5’1 erkek (%71,4), 2’si (%28,6) kizdi. Tablo 14’de goriildiigii gibi 4 vakada
VSD (%57,1), 1’inde TOF ve PDA (%14,3), 1’ inde TOF ile AVSD (%14,3), 1 vakada
ise izole AVSD (%14,3) mevcuttu.

Tablo 14: Down Sendromu’lu vakalarda DKH tan1 dagilimi

Vaka no Cinsiyet Kardiyak tani

1 E TOF, AVSD

2 K AVSD, PHT

3 K VSD, PHT

4 E VSD, ASD, PHT
5 E VSD, PHT

6 E VSD, PHT

7 E TOF, PDA

ASD: Atriyal septal defekt, AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt, PDA: Patent duktus arteriozus,
PHT: Pulmoner hipertansiyon, TOF: Fallot tetralojisi, VSD: Ventrikiiler septal defekt.

Tablo 15°de goriildiigli gibi Smith—Lemli Opitz sendromu olan erkek hastada
kalp anomalisi olarak sekundum ASD, bikiispit aortik valv, AD, multipl VSD, PHT
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saptandi. Turner sendromu olan hastanin EKO’sunda AK, ASD, PDA, PHT saptandu.
Trizomi 13 sendromu’lu erkek hastanin EKO’sunda ASD, VSD, PDA, PHT ve Trizomi
18 sendromu olan diger erkek hastada tek ventrikiil, tek atriyum, BAT, PD, sag atriyal
izomerizm seklinde kompleks siyanotik DKH saptandi. 4p- delesyonu (Wolf sendromu)

olan erkek hastada ise kardiyak anomali olarak ASD saptandi.

Tablo 15 : DKH ile birlikte saptanan sendromlar ve genetik bozukluklar

Vaka no |Cinsiyet |Sendrom, genetik bozukluk |Kardiyak tam
. C Sekundum ASD, AD, bikiispit

! E Smith -Lemli Opitz aortik valv, multipl VSD, PHT

2 K Turner AK, ASD, PDA, PHT

3 E Trizomi 13 ASD, VSD, PDA, PHT
Kompleks siyanotik DKH, tek

6 B Trizomi 18 ventrikil, telf atriyum, buylik
arter malpozisyonu, PD, sag
atriyal izomerizm

5 E 4p — delesyonu ( Wolfsend ) |Sekundum ASD

AK: Aort koarktasyonu, AD: Aort darlif1, ASD: Atriyal septal defekt, BAV: Bikiispit aortik valv,
PDA: Patent duktus arteriozus, PHT: Pulmoner hipertansiyon, PD: Pulmoner darlik, VSD: Ventrikiiler
septal defekt.

Ekstrakardiyak Anomaliler

DKH olan 166 vakanin 21’inde (%12,7) diger sistemlerde anomaliler mevcuttu.
Ekstrakardiyak anomalisi olan 21 vakanin 12’si kiz (%57,1), 9’u (%42.,9) erkekti.
Vakalarin 13’linde gastrointestinal sistemde (%61,9), 6’sinda iskelet sisteminde
(%28,6), 2’ sinde ise MSS’de anomali (%9,5) saptandi. Bu vakalarin 15’inde sol-sag
santlhh DKH (%71,4), 4 vakada ise siyanotik DKH (%19), 2 vakada darlikla seyreden
DKH (%9,6) bulunuyordu. Tablo16’da ekstrakardiyak anomaliler goriilmektedir.
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Tablo 16: DKH ile birlikte ekstrakardiyak anomalisi olan vakalar

Vaka no |Cinsiyet Ekstrakardiyak anomali Kardiyak tam

1 K Ozefagus atrezisi VSD

2 K Yarik damak - dudak Valviiler PD

3 E Pes ekinovarus ASD, PHT

4 E Dogustan diyafragma hernisi ASD, PHT

5 K Ozefagus ve anal atrezi ASD, PHT

6 K Ozefagus atrezisi ASD, PHT

7 K Omfalosel PDA, PHT

8 K Ektopik aniis ASD

9 E Ozefagus atrezisi TOF

10 E Anal atrezi ASD

T P A

12 K z;ﬁ;?ﬁig?zﬁxﬁ?m Miiskiiler VSD

13 K Meningomyelosel PD

14 E Yarik damak PDA, PHT

Kompleks siyanotik KKH
15 E Yarik damak- dudak zesk[)‘,,e;};?:tirli’ylz)A’ PDA,
ventrikiiler kapak

Multipl ekstremite anomalisi

16 E (polidaktili, sindaktili ), PDA, ASD, VSD
dismorfik yiiz gériiniimii

17 E Anal atrezi VSD

18 K Artrogripozis multipleks PDA, PHT

19 K Meningomyelosel BAT, VSD, PD

20 E Pes ekinovarus TOF

21 K Omfalosel PDA, PHT

ASD:Atryial septal defekt, BAT: Biiyiik arter transpozisyonu, PA: Pulmoner atrezi PDA: Patent duktus
arteriozus, PHT: Pulmoner hipertansiyon, PD: Pulmoner darlik, TOF: Fallot tetralojisi, VSD: Ventrikiiler
septal defekt.
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Tablo 17: DKH’ 1 vakalarda ekstrakardiyak anomalilerin sistemlere gére dagilimi

Sistemler n %

GIS 13 61,9
Iskelet 6 28.6
MSS 2 9,52
Toplam 21 100

GIS: Gastrointestinal sistem, MSS: Merkezi sinir sistemi

DKH’ It Vakalarin Klinik Ozellikleri

277 kardiyolojik degerlendirme ve EKO’su yapilan vakanin 131’inde (%47,3)
ifiirim duyuldu. Bu vakalarin 101’inde (%77,1) DKH saptandi. 66 hastada (%23,8)
siyanoz saptanmis olup, 23 hastada santral siyanoz (34,8), 43 hastada ise periferik
siyanoz (%65,2) tespit edildi. Santral siyanoz saptanan 23 olguda siyanotik DKH ve
periferik siyanozu olan 43 hastadan 13’ {inde ¢esitli DKH saptandi. 30 hastada (%10,8)
takipne, solunum yetmezligi bulgular tespit edildi. Takipne ve solunum yetmezligi
saptanan 30 vakadan 14’linde (%46,7) cesitli DKH saptandi. Bir hasta dolagim
yetersizligi bulgulari ile bagvurmus olup, EKO’sunda hipoplastik sol ventrikiil ve shone

kompleksi saptandi.

Izlem

DKH saptanan 166 hastanin 22’si (%13,3) ileri tetkik ve tedavi i¢in baska
merkeze sevk edildi. Ileri merkeze sevk edilen 22 vakadan 18’inde siyanotik DKH
(%81,8), 4 vakada ise (%18,2) siyanotik olmayan DKH mevcuttu. Sevk edilen
vakalardan 8’1 BAT (%36.,4), 6’ s1 kompleks siyanotik DKH (%27,4), 2’ si AK (%9,1),
2’s1 TA (%9,1), 1”1 PD ve AD (%4,5), 1° 1 tek ventrikiil (%4,5), 1° 1 trunkus arteriozus
(%4,5), 1 vaka ise PDA (%4,5 ) idi.

Ucg erkek hasta yeni dogan doneminde izlem sirasinda eksitus oldu. Eksitus olan

3 vakanin 1’inde AK, 1’inde PA, 1’inde HSKS mevcuttu.

DKH’ nin Etiyolojisine Ait Risk Faktorlerine iliskin Bulgular
Anne Yasi
DKH’ 1 saptanan 166 vakanin anne yasi ortalamasi 27,52 + 5,46 yil olup, en

geng anne 17, en yashh anne 40 yasindaydi. 151 miadinda ve saghkli yenidogan
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bebekten olusan kontrol grubunun anne yas ortalamasi 27,94 + 5,92 yild1 ve en geng
anne 17, en yasl anne 42 yasindaydi.
Anne yas1 ile DKH’ nin goriilme orani arasinda istatistiksel olarak anlamli bir

iliski bulunamadi (p>0.05).

Akraba Evliligi

DKH olan 166 vakanin 43’iinde (%25,9) akraba evliligi mevcuttu. 43 vakanin
27’sinde 1° (%62,8), 7’sinde 2° (%16,3), 9’unda ise 3° (%20,9) akrabalik mevcuttu. 151
vakadan olusan kontrol grubunda ise 30 vakada akraba evliligi (%19,9) saptanmis olup,
19’ u 1° (%63,3), 3’ i 2° (%10), 8" 1 ise 3° (%26,7) idi.

DKH olan vakalar ile kontrol grubundaki vakalar arasinda akraba evliliginin

goriilme orani agisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p>0.05).

Ailede DKH’ nin Goriilme Oram

DKH saptanan 166 vakanin 2’sinde (%]1.1) aile oykiisinde DKH vardi.
Kardesinde VSD olan vakanin EKO’sunda VSD, ASD, AK, annesinde VSD olan diger
vakada ise PDA saptandi. 151 vakalik kontrol grubunda ise 1 saglikli yenidoganda
ailede DKH 6ykiisii mevcuttu.

DKH olan vakalarla kontrol grubu arasinda ailede DKH’nin goriilme orani

acisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p>0.05).

Annede Gestasyonel Diyabetes Mellitus Oykiisii

DKH’ 11 vakalarin 21’inde annede gestasyonel diyabetes mellitus (%12,7)
Oykiisii mevcuttu. Bu vakalarin 8’inde (%38) DKH saptandi. 21 vakanin 9’unda
(%42,8) degisik derecelerde HKMP, 4’iinde (%19) cesitli derecelerde PHT, 3’iinde
(%14,3) VSD, 2’sinde (%9,5) PDA, 1’ inde (%4,8) komplex siyanotik DKH, 1’ inde
(%4,8) ASD, 1 vakada (%4,8) ise AK mevcuttu. 151 vakalik kontrol grubunda ise 3
hastada (%2) annede gestasyonel diyabet Oykiisii mevcuttu. Bu vakalarda posnatal
kardiyolojik degerlendirme sonucu patoloji saptanmadi.

DKH ve kontrol grubu arasinda annelerde gebelikte gestasyonel diyabet goriilme

orani agisindan istatistiksel olarak anlamli fark vardi (p<0.001).
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Gebelikte Enfeksiyon

DKH’ I1 166 vakanin 2’sinde (%1,2) gebelik doneminde annede TORCH
enfeksiyonu gec¢irme Oykiisii mevcuttu. Gebelik doneminde herpes IgM pozitifligi
saptanan vakada AK ve PHT, rubella enfeksiyonu gegirende ise kiigilk ASD ve PPD
saptand1. 151 vakalik kontrol grubunda gebelik doneminde annede enfeksiyon gegirme
Oykiisii yoktu.

DKH ve kontrol grubunda gebelikte TORCH enfeksiyonu gec¢irme dykiisiinde

istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p>0.05).

Gebelikte Preeklampsi

166 DKH’ 11 vakanin 8’inde annede preeklampsi Oykiisii (%4,8) mevcuttu. 8
vakanin 5’inde PDA (%62,5), 1’inde BAT (%12,5), 1’ inde VSD (%12,5), 1’ inde ASD
(%12,5) saptandi. 151 vakalik saglikli yenidogandan olusan kontrol grubunda annede
preeklampsi hikayesi yoktu.

DKH ve kontrol grubu annelerinde gebelikte preeklampsi goriilme oran

arasinda istatistiksel olarak anlamli fark vardi (p<0.01).

Onceki Gebeliklerde Olii dogum ve Abortus Oykiisii

166 DKH’ I1 vakanin gebelik dykiisiinde 5 olguda daha onceki gebeliklerde 6l
dogum hikayesi mevcuttu. 151 saglikli yenidogandan olusan kontrol gubunda ise 2
olguda daha 6nceki gebeliklerde 6lii dogum Oykiisii vardi. DKH olan vakalar ile kontrol
grubundaki vakalar arasinda 6lii dogum oranlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli
fark bulunmadi (p>0.05) .

DKH saptanan 166 vakanin gebelik oykiistinde 23 vakanin dnceki gebeliklerinin
abortusla sonlanma (15’inde 1.trimester, 6’sinda 2.trimester, 3’ iinde ise 3. trimester)
Oykiisii mevcuttu. 151 saglikli term yenidogandan olusan kontrol grubunda 16 olgunun
gebelik Oykiisiinde abortusla sonlanma (10’unda 1.trimester, 6’sinda ise 2.trimester)
Oykiisii mevcuttu. DKH olan vakalar ile kontrol grubundaki vakalar arasinda gebelik
Oykiisiinde abortus oranlari agisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi

(p>0.05).

Gebelikte ila¢c Kullanim
DKH olan 166 vakanin gebelik dykiistinde 46 (%27,7) annede gebelikte ¢esitli
ilag kullanim 6ykiisii vardi. 46 vakanin 10°unda (%21,7) antidiyabetik, 7’sinde (%15,2)
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antihipertansif, 20’sinde (%43,5) antibiyotik, 9 vakada (%19,6) ise analjezik ilag
kullanim1 saptandi. 151 vakadan olusan kontrol grubunda ise 20 vakada (%13,2) ilag
kullanim 6ykiisii olup, 10’unda antihipertansif (%50) ilag, geri kalan 10’unda (%50) ise
antibiyotik kullanma Oykiisii mevcuttu. DKH olan vakalar ile kontrol grubundaki
vakalar arasinda gebelikte ila¢ kullanim oran1 agisindan istatistiksel olarak anlamli fark
bulundu (p<0.001).

Ayrica DKH olan 166 vakanin 44’iinde (%26,5) gebelikte Fe tedavisi ve
polivitamin kullanimi, 151 saglikli yenidogandan olusan kontrol grubunun ise 70’inde
(%46,3) polivitamin ve Fe tedavisi kullanim 6ykiisii vardi. DKH olan vakalar ile kontrol
grubundaki vakalar arasinda gebelikte Fe ve polivitamin kullanim orani agisindan

istatistiksel olarak anlamli fark bulundu (p<0.001).

Hastalarin Fetal Ultrasonografi ve EKO bulgularinin degerlendirilmesi

Anormal fetal EKO ve ultrasonografi bulgular1 nedeniyle yenidogan déneminde
3 vakanin (%]1,1) kardiyolojik degerlendirme ve EKO’su yapildi. Fetal EKO’da RA
dilatasyon saptanan vakanin yenidogan doneminde tekrarlanan EKO’sunda sekundum
ASD saptandi. Annesinde herpes IgM pozitifligi olan vakanin fetal ultrasonografisinde
umbilikal kordonda bir arter, bir ven saptandi. Neonatal donemde yapilan EKO’sunda
ise AK ve PHT saptandi. Fetal USG’ de plevral ve peritoneal mayi saptanan, postnatal
donemde non immun hidrops fetalis, hipoksik iskemik ensefalopati tanilariyla takibe

alinan hastada ise EKO’da agir PHT ve 3°TY saptandu.
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TARTISMA

Dogustan kalp hastaliklari, dogustan major anomaliler arasinda en sik goriileni
olup, ¢ocukluk cagindaki dogustan anomalilerden kaynaklanan Gliimlerin yaklasik
yarisini olusturur (1).

DKH’ nin erken tanisi yenidoganlarda yasamsal onem tasir. Bunlarin 1/3°1 acil
degerlendirme gerektiren ciddi anomaliler olup, coguna yasamin ilk birka¢ giiniinde tani
konur. Bu donemde hastanin prezentasyon bi¢imi kardiyak lezyon ya da lezyonlar,
duktus arteriyozusun kapanmasi, pulmoner vaskiiler direncin diismesi ya da duktus
venozusun kapanmasina gore degiskenlik gosterir (3, 4, 7).

Sosyal, ekonomik ve cografi 6zellikleri birbirinden ¢ok farkli olan toplumlarin
timiinde DKH’na rastlanmaktadir. Son 30 yilda diinyanin ¢esitli yerlerinde yapilmis
caligmalarda DKH siklig1 %04,05-10,2 arasinda bildirilmektedir (1, 2, 10, 88, 89).
Samanek ve ark. (88) 1980 yilinda 91.823 yenidogan bebekte yaptiklar1 calismada DKH
sikligin1 1000 canli bebek icin 8,2 olarak saptamislardir. Yesilipek ve ark. (90) ise 4
yillik bir siirecte 28 haftadan biiylik ve canli dogan 25.657 yenidogam ilk ii¢ giinde
muayene etmisler ve ifiirim duyulup, ileri merkeze gonderilen 17 bebekte DKH
saptamislardir. Dogustan anomalileri saptamak ic¢in yapilan bu ¢alismada DKH sikligi
%0.06 olarak bulunmustur. Calismada DKH sikliginin diisiik saptanmasi yenidoganlarin
yasamin ilk {i¢ glinlinde muayene edilmis olmasina ve muayenelerin pediatrik kardiolog
tarafindan yapilmamis olmasina baglanabilir.

Karabiyik ve ark. (91) calismasinda Ocak 2000-Ocak 2001 tarihleri arasinda
19.222 yenidogan yasamin ilk haftasinda muayene edilmis, DKH siiphesi olanlara EKO
yapilmis DKH siklig1 %0,5 saptanmistir. Bu ¢alismada hastalar ilk haftadan sonra takip
edilmemis, prematiire bebekler de calismaya alinmistir. Bagka bir ¢aligmada ise 7000

yenidogan dogumdan sonra ilk 24-48 saat i¢cinde degerlendirilmis, DKH siiphesiyle 303
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bebege EKO yapilmis ve 53’tinde DKH tanisi konulmustur. Bu ¢alismada KKH siklig1
%07,6 saptanmistir (89).

Bu caligmalarda gorildiigii gibi siklik oranlarindaki farkliliklar, arastirmanin
amaci, degerlendirmeyi yapan kisilerin 6zellikleri, vaka sayisi, kullanilan tan1 yontemi,
vakalarin izlem siiresi, taramanin yapildig1 yas grubu ve populasyonun 6zelliklerinden
kaynaklanmaktadir.

Calismamiz bir prevelans c¢alismasi olmayip, EKO ile DKH tanis1 tesbit edilen
term yenidoganlarin dokiimantasyonudur. Bu nedenle diger g¢alismalardan farklilik
gostermektedir.

Aydogan ve ark. (92) Ocak-Aralik 1999 tarihleri arasinda EKO ile DKH tanis1
alan 43 term yenidoZ8anin dosyalarin1 retrospektif olarak degerlendirmislerdir.
Vakalardan 17’sinde VSD (%39,5), 15’inde ASD (%34,8) veya patent foramen ovale,
6’sinda PDA (%14), 3’iinde AK (%7), 2’sinde TOF (%4,7) saptamiglardir. Calisma
vaka grubu ve kullanilan tan1 yontemi agisindan ¢alismamiza benzerlik gostermektedir.
Ancak tani dagilimi agisindan goriilen oransal farkliliklar vaka sayisinin farkliligi ve
siniflandirmada kullanilan terminolojiye (ASD vakalarina PFO’nin dahil edilmesi gibi)
bagli olabilir.

Ceviz ve ark. (93) Temmuz 1998-0cak 2000 tarihleri arasinda yenidogan-yogun
bakim {initesinde yatirilarak takip edilen ve EKO yapilan term ve preterm 104 hastadan
58’inde DKH saptamistir. Calismada VSD (%29,3), PDA (%24,1), ASD (%12), BAT
(%8,6), PD (%6,8), PA (3,4), HKMP (%3,4), CCSV (%3,4), HSKS (%3,4), AS (%1,7),
diger vakalar %3,9 bulunmustur. Calisma, kullanilan tan1 yontemi ve vakalarin siklik
sirasina  gore dagilimi agisindan ¢alismamiza benzemektedir. Ancak hasta
populasyonuna preterm bebeklerin dahil edilmesi, vaka sayisi agisindan farklilik
gostermektedir. Calismamizda HKMP olgular1 DKH’na dahil edilmemesine ragmen bu
calismada edilmistir.

Cetin ve ark. (94) Eyliil 2002 ve Ocak 2005 tarihleri arasinda yenidogan-yogun
bakim {initesinde izledikleri 107 term ve preterm yenidoganin 42’sinde (%39,3) PDA
ve/veya PFO, 17’sinde (%15,9) izole ya da ASD ile birlikte VSD, 5’inde BAT, 5’inde
trunkus arteriozus, 4’tinde HSKS, 2’sinde TA, 1’inde Ebstein anomalisi, 1’inde TAPVD
anomalisi ve 1 olguda TOF saptamislardir. Calismada PDA’nin yiliksek saptanmasi
pretermlerin ¢alismaya dahil edilmesine ve vakalarin yarisindan ¢ogunun gebelik
haftasinin 37 haftanin altinda olmasma ayrica PFO’nin PDA wvakalar1 iginde

degerlendirilmesine baglanabilir. Caligmanin sadece yatan hastalara yapilmis olmasi,
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poliklinikten takipli olan DKH vakalarinin dahil edilmemesi nedenleriyle tan1 dagilimi
acisindan ¢alismamizdan farklilik géstermektedir.

Tokel ve ark. (95) Nisan 1995-Haziran 1999 tarihleri arasinda DKH 6n tanisiyla
sevk edilen 190 yenidogani degerlendirmis ve olgularin 58’inde (%30,5) BAT, 48’inde
(%25,3) sag ventrikiil obstriiktif lezyonu, 45’inde (%23,7) sol ventrikiil obstriiktif
lezyonu saptamislardir. Diger tanilar arasinda sol-sag santli kalp hastaliklari, TAPVD,
pulmoner hipertansiyonlu kompleks kalp hastaligi, trunkus arteriozus, TOF yer almistir.
Bu calismada siyanotik DKH’nin oraninin ¢ok yiiksek olmasi, ¢alismanin yapildigi
merkezin lilkemizin 6nemli kalp damar cerrahisi klinigi olmasina ve iilke genelinde acil
girisimsel veya cerrahi miidahale gerektiren vakalarin sevk edilmis olmasina
baglanabilir.

Calismamizda 166 vakanin saptanan major bozukluga gore 46’s1 VSD (%27,7),
36’s1 PDA (%21,7), 29°u ASD (%17,5), 13’0 BAT (%7,8), 10’u AK (%6,02), 8’1
kompleks siyanotik DKH (%4,8), 6’ s1 TOF (%3,6), 4’i AD (%2.,4), 3’1 PD (%1,8), 3’1
TA (%1,8), 2’ si trunkus arteriozus (%1,2), 1’1 AVSD (%0,6), 1’1 CCSV (%0,6), 1’1
Ebstein anomalisi (%0,6), 1’1 HSKS ve Shone kompleksi’nden (%0,6) olugsmaktaydi.
Geriye kalan iki vakadan 1’inde dogustan mitral yetmezlik digerinde koroner arterio-
vendz fistiil saptandi. Biiyiik cogunlukla tan1 dagilimi diger ¢aligmalara benzemektedir.
En sik saptanan ilk ii¢ lezyon VSD, ASD ve PDA’dir. BAT ise en sik saptanan
siyanotik DKH’dir.

Dogustan kalp hastaliklarinin i¢inde oranlar1 degismekle beraber en sik goriilen
anomali VSD’dir. VSD’nin goriilme orami c¢esitli ¢calismalarda %15,7-34,8 arasinda
degismektedir. VSD oranlarindaki farklilik kullanilan tam1 yontemlerine ve vakalarin
secilme yontemine ve yaslarina bagh olabilir (13, 30, 38). Calismamizdaki VSD orani
diger caligmalardaki oranlara benzerdir.

Yenidogan doneminde muayenede iifiirim duyulmasi dogustan kalp hastaligi
varligini isaret eden en 6nemli bulgudur. Saglikli goriinen yenidoganlarin ilk hafta
yapilan rutin muayenesi ile DKH’ nin %50’sinden az1 saptanabilir (96). Bebegin yasi,
tiflirimiin karakteri ve trille birlikte olup olmadig1 tan1 koymada 6nemlidir. Ancak pek
cok major kardiyak bozukluk ozellikle yenidogan doneminde karakteristik iifiirtime
neden olmaz. Valviiler patolojiler sonucu olusan iifiirimler dogumdan hemen sonra
duyulabilirken, septal defektlere ait iiftirtimler giinler, haftalar hatta aylar sonunda
saptanabilir. Yenidoganda yasamin ilk giinlerinde duyulan yiiksek voliimlii ve/veya sert

tiflirtimler aort ya da pulmoner darlik veya TOF diislindiirmelidir (41, 96).
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Rein ve ark. (101) tarafindan yapilan ¢alismada muayenesinde iifiirim duyulan
ve yaglar1 1-5 giin arasinda degisen 170 yenidoganin %86’sinda dogustan kardiyak
anomali saptanmistir. Du ve ark.’nin (97) yaptig1 diger ¢alismada ise yaslar1 12 saat ile
14 giin arasinda degisen ve iifliriim duyulan 116 yenidoganda DKH siklig1 %84 olarak
saptanmistir. Yenidoganlarda tiflirlim saptanma sikliginin %0,9 ile %77,4 gibi genis bir
aralikta oldugu bildirilmektedir (4, 11, 33, 41).

Abu Harb ve ark. (98) iifiirim duyulmasina karsin evine gonderilen ve ilk alti
haftada kalp yetersizligi ile basvuran 26 bebegin 10’unda sol ventrikiil obstriiktif
lezyonlarin1 saptadiklarini bildirmistir. Beebe ve ark. (99) iifiiriim duyulmus ve
hastaneden c¢ikarilmis ¢ocuklarda daha sonra %37 oraninda kardiyovaskiiler
malformasyon oldugunu bildirmistir. Rein, Du, Abu Harb ve Beebe’ nin patolojik
tfiirim oranini yiiksek olarak bildirmelerine karsin, yenidogan iifiirtimlerinin %50’den
daha fazlasinin masum {ifiirim oldugu cogu arastirici tarafindan belirlenmistir (100).
Ceviz ve ark. (93) calismasinda DKH tanisi alan yenidoganlarin (term ve preterm)
%37,5’inde, Cetin ve ark. (94) ise %44,9’unda {ifiirim saptanmistir. Bu calismalarda
ifiirim oranlarindaki yiikseklik hastalarin  DKH tanist  almis olmalarindan
kaynaklanabilir. Karabiyik ve ark. (91) 19.222 bebegin 92’sinde (%0,5) fiirim
saptamiglardir. Bu oranin disiikligi ¢alismanin tarama calismasi olmasina,
muayenelerin pediatrik kardiyolog tarafindan yapilmamis olmasina baglanabilir.
Calismamizda bebeklerin %47,3’linde iifiirlim saptandi. Soldan-saga santli DKH’na ilk
haftadan sonra tani konulabilmekte ve hastalarin ¢ogunlugu iifiiriim duyulmasi
nedeniyle hastaneye bagvurmakta ve yaklagik 1/3’linde ek kardiyak anomali
bulunmaktadir. Calismamizda sol-sag santlh DKH oram1 ve dolayisiyla da diger
caligmalara gore iifiirlim oranimiz yliksekti.

Fizik muayenede iifiiriim duyulmamasi kardiyak bozukluk varligini ekarte
ettirmez. Aksine yasami tehdit eden dogustan kalp hastaliklarinda ifiirim belirsiz
olabilir ya da hi¢ olmayabilir. Ozellikle sol kalp obstriiksiyonlar1 ilk giinlerde bulgu
vermediginden kolaylikla atlanabilir. Bu nedenle DKH diisiiniilen hastalarin semptomu
olmasa bile kardiyolojik agidan degerlendirilerek ekokardiyografileri yapilmalidir ( 96,
97,98, 101).

Akciger patolojisine bagli olmayan siyanoz daima ciddi kardiyolojik anomalileri
diisiindiiriir. Ozellikle yasamin ilk haftasinda ortaya ¢ikan siyanoz, yasami tehdit eden

kardiyak patolojinin tek bulgusu olabilir. Tiim siyanotik bebeklerin prostaglandin E1
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inflizyonu baglanabilmesi ya da acil atriyal septostomi yapilabilmesi i¢in en kisa
zamanda kardiyak ac¢idan degerlendirilmeleri gerekir (4, 11, 33, 41).

Tokel ve ark. (95) calismasinda 190 DKH’l1 yenidoganda en sik semptom
siyanoz saptanmistir. Bu sonug¢ calismanin yapildigr merkezin acil grisimsel ve cerrahi
operasyonlarin yapildigi merkez olmasindan ve iilke genelindeki siyanotik DKH’nin
sevk edilmesinden kaynakanabilir. Ceviz ve ark. (93) 58 DKH’lli yenidoganin
%9,6’sinda, Cetin ve ark. (94) ise %13,1’de siyanoz saptamis ve DKH’nin en sik
gorlilen ikinci semptomu olarak belirtmislerdir. Calismamizda 23 hastada santral
siyanoz (%13,8) saptandi.

Yenidogan bebeklerde takipne, kardiyak bozuklugun ilk bulgusu olabilir.
Pulmoner kan akiminin arttigi ya da pulmoner vendz hipertansiyon ile birlikte olan
kardiyak anomaliler pulmoner vaskiiler konjesyona, dolayisiyla takipneye neden olur.
Yenidoganlarda takipne, inleme, emmeme, genel durumda bozulma ile tanimlanan tablo
onemli kardiyak bozukluk nedeniyle geligsmis olabilecegi gibi, enfeksiyon, metabolik
bozukluk, pulmoner sorunlar, hematolojik bozukluklar gibi pek c¢ok nedene bagh
olabilir (4, 7, 11, 38, 41).

Karabiyik ve ark. (91) calismasinda 111 hastadan 7’sinde (%06,3) takipne
saptamiglardir. Calismamizda 14 hastaya (%8,4) takipne ve solunum yetmezligi
bulgular1 nedeniyle EKO vyapildi. Solunum yetmezligi ve sikintis1 ile bagvuran
hastalarin ¢ogunda soldan saga santli DKH saptandi. Ozellikle yenidogan déneminde
takipne, solunum yetmezIligi bulgularinin en sik nedeninin akciger patolojileri olmakla
birlikte kardiyak patolojilerin de énemli bulgusu oldugu gézard: edilmemelidir.

DKH’ nin bir diger bulgusu olan tasiaritmi, bradiaritmi ya da ritim bozukluklari
ileri kardiyak degerlendirme ile yapisal ya da fonksiyonel patoloji aranmasini gerektirir
(4, 11, 41). Calismamizda 1 hastaya SVT, digerine ise VT nedeniyle EKO yapild1 ve iki
hastada da normal EKO bulgusu saptandi.

Yasamin ilk birka¢ haftasinda birgok kalp bozuklugu karsimiza konjestif kalp
yetmezligi, dolagim yetersizligi, sok bulgulari ile ¢ikabilir (102, 103, 104). Cetin ve ark.
(94) 107 yenidogandan 13’iinde (%12,1) kalp yetmezligi bulgular1 saptamislardir.

Calismamizda 37 hastada (%13,4) diger bulgularin eslik ettigi ve/veya izole kalp
yetmezligi bulgusu saptandi. Bu hastalarin 5’inde PHT (%13,5) ve 32 hastada (%86,5)
ise DKH saptandi. Dolasim yetersizligi bulgular1 nedeniyle kardiyolojik
degerlendirilmesi yapilan hastanin, EKO’sunda HSKS ve Shone kompleksi saptandi ve
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hasta yatiginin 6. saatinde kaybedildi. Kalp ve dolasim yetmezligi bulgulari en sik sol-
sag santli DKH’da saptandi.

DKH’nin tanisinda fizik muayene disinda telekardiyografi ve EKG ilk istenecek
tetkiklerdir. DKH’ nin tanisinda kalp bosluklarinin ve biiyiik damarlarin durumu, sekli,
gogiis kafesindeki anomaliler ve akciger damarlanmasina iliskin pek ¢ok bilgi
telekardiyografik inceleme ile elde edilebilir. Ancak telekardiyografi spesifik kardiyak
lezyonlar1 gostermede yeterli degildir. Pek ¢ok kardiyak anomalide yasamin ilk birkag
giinlinde telekardiyografi normal ya da normale yakin olabilir. Telekardiyografide
kardiyomegali, pulmoner damarlanmada artis veya azalma, tahta pabug, yass1 yumurta
gibi goriinlimler DKH’n1 diisiindlirmelidir (4, 11, 31, 38).

Yenidogan doneminde hizli hemodinamik degisiklikler ve EKG c¢ekimindeki
pratik zorluklar nedeniyle EKG’nin degerlendirilmesi zordur. Ayrica bu donemde
hipoksi, elektrolit dengesizlikleri, pulmoner vaskiiler direng, ciddi hemolitik anemi,
hiper ve hipovolemi gibi faktorler de EKG’yi etkiler. Yenidogan déneminde belirgin
ventrikiiler hipertrofiye neden olan kardiyak anomalilerde bile normal EKG bulgular
saptanabilir. Ayrica pek cok kardiyak anomali aks deviasyonuna neden olmamakla
beraber, aks deviasyonu varliginda dogustan kalp hastalig1 siiphesi artar (4, 12).

Calismamizin retrospektif calisma olmasi, bazi hastalarin telekardiyografi ve
elektrokardiyografi sonuclarina ulagilamamasi ve c¢ekim standartlarinin farklilig
nedeniyle telekardiyografi ve elektrokardiyografi bulgular1 degerlendirilmedi.

Kardiyak patolojinin tanimlanmasini saglayan EKO ise kalbin anatomisini,
damarlarin 6zelliklerini ve hemodinamik degisiklikleri ayrintili olarak gosteren kolay,
giivenilir ve invaziv olmayan bir yontemdir. Kalbin hem anatomi hem de fonksiyonuna
iliskin bilgi verdiginden tam1 koymada son derece yararlidir. Bu nedenle kardiyak
anomali olasiligi olan tiim yenidoganlara semptom olmasa da mutlaka EKO
yapilmalidir (4, 31, 89).

Ceviz ve ark. (93) EKO yapilmis 104 hastadan 58’inde (%55,7), Cetin ve ark.
(94) ise 107 yenidogandan 78’inde (%72,8) DKH saptamislardir. Calismamizda ise
klinik degerlendirme sonucunda 277 yenidogana EKO yapildi, 166 yenidoganda
kardiyak anomali (9%59,9) saptandi. Cetin ve ark. oranlarinin yiiksekligi, prematiir ve
matiir, yenidogan iinitesine yatirilarak takip edilen hastalari ¢aligmaya almalarindan
kaynaklanabilir.

Dogustan kardiyak anomalilerin nedeni tam olarak bilinmemekle beraber

genetik ve gevresel faktorlerin neden oldugu ¢ok faktorlii bir kalitim s6z konusudur.
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DKH bilinen kromozom bozukluklar1 bulunan bazi genetik sendromlarin baslica
bulgusu olabilir (5, 6). Down sendromu AVSD; trizomi 13 VSD, PDA, dekstrokardi;
trizomi 18 VSD, PDA, PD; Williams sendromu supravalviiler aort darligi ile birliktelik
gosterebilir ( 4, 7, 30, 38).

DKH’ 11 vakalardaki Down sendromu oranlar1 %48 arasinda degismektedir.
Ferencz ve ark. (1) Down sendromu oranint %4, Fyler %8 (2), Laursen ise %4,7 (105)
olarak saptamistir. Calismamizda 166 DKH vakasindan 7’°si (%4,2) Down sendromlu
idi. Bizim oranimiz literatiir bilgilerine oldukga yakindir.

Laursen’in ¢aligmasinda (105) Down sendrom’lu DKH vakalarinda VSD %49,
PDA %6, ASD %4, AVSD %19, PD %4, TOF %8, AK %1, digerleri %9 oraninda
saptanmistir. Bizim ¢alismamizda Down sendrom’lu 7 vakanin 4’iinde VSD (%57,1),
1’inde TOF ve PDA (%14,3), I’inde TOF ve AVSD (%14,3), 1 vakada ise izole AVSD
(%14,3) mevcuttu. Calismamiz Laursen’in ¢aligmasindaki tani dagilimi ile benzerlik
gostermektedir.

Bir vakada, dismorfik bulgular, biliyiime geriligi, mental retardasyon, multipl
anomaliler ile belirlenen otozomal resesit gegisli dogustan metabolizma hastalig1 olan
Smith—Lemli—Opitz sendromu saptandi. Kardiyovaskiiler sistem anomalileri de
goriilebilen olguda sekundum ASD, BAV, AD, multipl VSD, PHT saptandi (31, 38).

Canli dogan kiz bebeklerde 1/5000-1/10.000 oraninda goriilen Turner
sendromunda AK, AD, ASD sik goriilmektedir (31, 38). Turner sendromlu vakalarda
kalp anomalilerinin siklig1 %10-16’dir (16, 29, 38). Calismamizda Turner sendromlu
bir hastanin EKO’sunda AK, ASD, PDA, PHT saptandi.

Trizomi sendromlar1 arasinda 1/3500 siklikta goriilen, yiiziin kiigiik goriintimii,
mikrognati, belirgin oksiput, diisiik ve malforme kulaklar ile tipik 6zellik gosteren
trizomi 18’ li vakalara dogustan kalp defekti (VSD, PDA) eslik etmektedir (16, 28, 31,
38). Trizomi 18 sendrom’lu bir hastanin EKO’sunda tek ventrikiil, tek atrium, BAT,
PD, sag atriyal izomerizm seklinde kompleks siyanotik DKH saptandi.

Trizomiler arasinda en nadir gorilen (1/5000-1/20.000) trizomi 13,
holoprozensefali tipi bozukluklar, mikrosefali, mikrognati, mikroftalmi, yarik damak-
dudak, diisiik malforme kulaklar, parmaklarda fleksiyon deformiteleri, konviilziyon,
apne nobetleri, polidaktili, dogustan kalp anomalileri ile birliktedir. Bu vakalarda
ozellikle VSD, ASD, PDA goriilmektedir. Kalp pozisyon anomalisi de siktir (28, 38,
106). Calismamizda Trizomi 13 sendrom’lu hastanin EKO’sunda ASD, VSD, PDA,
PHT saptandi.
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4p delesyonu (Wolf sendromu) ise mikrosefali/kraniyal asimetri, belirgin alin
yapisi, saclt deride defekt, hipertelorizm, iris kolobomu, yukari ¢ekik gozler, genis veya
gaga burun, kisa filtrum, yarik damak, mikrognati, biliyiik ve gevsek kulaklar, kalp ve
bobrek anomalileri, hipotoni, konviilziyonlar, agir mental retardasyon ile karakterize
delesyon sendromudur (28,

sekundum ASD tesbit edildi.

106). 4p- delesyonu saptanan vakanin EKO’sunda

DKH ile birlikte olan ekstrakardiyak anomalilerin orani klinik muayeneye dayali
calismalarda %9— 42 olarak belirtilmektedir (107). Jaiyesimi bu oram1 %13 (108),
Greenwood %25 (107), Ferencz %15 (30), Fyler ise %35,6 (2) olarak saptamiglardir. Bu
oranlardaki farklilik kullanilan tan1 yontemi, vakalarin yas grubu, vaka sayisi ve izlem
stirelerinin farkliligindan kaynaklanabilir.

Calismamizda DKH olan 166 vakanin 21’inde (%12,6) sendromlar disinda diger
sistemlerde anomaliler mevcuttu. Bizim oranimizin diislikliigii hastalarin yenidogan
doneminde olmasi ve heniiz diger bulgularin farkedilmemis olmasina baglanabilir.

Cesitli calismalarda ve bizim ¢alismamizdaki ekstrakardiyak anomalilerin
sistemlere gore dagilimi siklik sirasina gore Tablo 18’de goriilmektedir. Ekstrakardiyak
anomalilere en ¢ok kas—iskelet, GIS ve MSS’de rastlanmaktadir (2, 30, 107, 108).
Calismamizda GIS, kas—iskelet ve MSS’de ekstrakardiyak anomaliler saptandi.

Ekstrakardiyak anomalisi olan hastalarda saptanan tanilara gore 21 vakanin
15’inde sol-sag santlh DKH (%71,4), 4 vakada ise siyanotik DKH (%19), 2 vakada
darlikla seyreden DKH (%9,5) mevcuttu. Sonuglarimiz literatiir bulgulart ile

uyumluydu.

Tablo 18: Cesitli ¢alismalar ve calismamizdaki ekstrakardiyak anomalilerin sistemlere

gore dagilimi ( siklik sirasina gore )

Jaiyesimi Greenwood | Ferencz  ve Fyler Cahismamiz
ve ark. ark.
Sistemler . Kas — iskelet | GIS . .
(sikhik Kas-iskelet MSS ' Uroggmtal Kas — iskelet GIS .
srasma GIS Urogenital | Kas —iskelet Urogenital Kas — iskelet
gire) MSS GIS MSS MSS
Solunum Goz

GIS: Gastrointestinal sistem, MSS:

Merkezi sinir sistemi
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DKH saptanan 166 hastanin 22’ si (%13,3) ileri tetkik ve tedavi igin ileri bir
merkeze sevkedildi. 22 vakadan 18’ inde siyanotik DKH (%81,8), 4 vakada (%18,2)
siyanotik olmayan DKH mevcuttu. Sevk edilen vakalardan 8’1 BAT (%36,6), 6’s1
kompleks siyanotik DKH (%27,3), 2° si AK (%9,1), 2’si TA (%9,1), 1’1 PD, AD
(%9,1), 1’ i tek ventrikiil (%9,1), 1’1 trunkus arteriozus (%9,1), 1 vaka ise PDA (%9,1)
idi. Bu hastalar acil cerrahi girisim gerekmesi ve hastanemizde bu islemlerin
yapilamamasi nedeniyle sevkedildiler.

Mortalite oranlar1 merkezlere gore degismektedir. Karabiyik ve ark (91)
calismasinda 4 hasta (%#4,2) eksitus olmus ve yasamda kalma oran1 %95,9 saptanmustir.
Cetin ve ark. (94) calismasinda eksitus oranint %25,2, Tokel ve ark. (95) ise % 23,6
saptamislardir. Cetin ve ark.’nin ¢alismasindaki mortalite oranindaki yiikseklik hasta
populasyonundaki prematiire oraninin fazla olmasina, Tokel ve ark.’nin ¢alismasinda
ise merkezin basglica girisimsel ve diizeltici operasyonlarin yapildigi merkez olmasi,
intra ve postoperatif komplikasyonlarin fazla goriilmesine bagl olabilir. Karabiyik ve
ark.nin calismasinda eksitus oranin diisilk saptanmasi, calismanin tarama caligsmasi
olmasi ve DKH’ sikliginin diisiik olmasindan kaynaklanabilir.

Calismamizda 166 DKH’l1 vakanin 3’1 (%]1,8) yenidogan doneminde takibimiz
sirasinda kaybedildi. Yasamda kalma %98,2 oraninda bulundu. Acil girisimsel veya
cerrahi tedavi i¢in il disina sevk edilen hasta grubu bu oranlarin disinda tutuldugu i¢in
bizim oranimiz diger ¢alismalardan daha diistiktiir.

Fyler ve ark. (2) calismasinda eksitus olanlarin kardiyak tanilarini sirasiyla
AVSD, PDA; Kenna ve ark. (109) ise trunkus arteriozus, BAT, AK, TA seklinde
saptamislardir. Karabiyik ve ark. (91) eksitus olan 4 vakadan 2’sinde HSKS, 1’inde
BAT, digerinde agir PD saptamislardir. Calismamizda ise eksitus olan 3 vakanin tanilari
ise AK, PA, HSKS idi.

Calismamizda anne yasi ile DKH’ nin goriilme orani arasinda istatistiksel olarak
anlamli bir iliski bulunmadi. Benzer ¢aligmalarda da anne yasi ile DKH’ nin goriilme
orant arasinda istatistiksel olarak anlamli bir iliski saptanmamistir (10, 13, 111).
Yesilipek ve ark. nin (90) ¢alismasinda 17 DKH vakasinda ortalama anne yasi 26,06
olup bizim ¢alismamizdaki DKH vakalarinin anne yasi ortalamasi 27,52 + 5,46 yil ile
uygunluk gdsteriyordu. Sonucumuz literatiir bilgilerine uygunluk gostermektedir.

DKH’ nin olusumunda genetik faktorler 6nemli oldugundan akraba evlilikleri
DKH olusma riskini artirmaktadir (5, 16, 30, 114). Ulkemizde akraba evlilikleri oranini
Tungbilek %20 (1983), Basaran Diyarbakir ve ¢evresinde %37,2 (1973) ve Ankara
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merkezde %27,7, Timerdem ve ark. Bolu’da %21, Burdur’da %16,22, Samsun’da %
17,74, Istanbul’da %15,1 ve %18,25 olarak bulmustur (112). DKH olan vakalar ile
kontrol grubundaki vakalar arasinda akraba evliliginin goriilme orami agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmada.

Literatiirdeki cesitli calismalarda ailenin bir {iyesinde DKH olmasi halinde o
ailenin diger bireylerinde veya yakin akrabalarinda DKH goriilme olasiliginin arttig
bildirilmektedir (5, 16, 19, 30, 113). Boughman ve ark.” nin (113) calismasinda (1987)
DKH’ nin ¢esitli tiplerinde farkli olmakla birlikte 6zellikle DKH’ na sahip olan ailelerin
cocuklarinda DKH goriilme riskinin genel populasyondan fazla oldugu goriilmiistiir.

Nora ve ark.’nin (114) c¢alismasinda (1988) ASD’li anne ve babalarin
cocuklarmin %?2.6’sinda ASD goriildiigii ve bu oranin toplumdaki ortalama ASD
sikliginin 37 katt oldugu bulunmustur. Ayni sekilde VSD’li anne ve babalarin
cocuklarinin %3.7’ sinde VSD goriildiigli ve bu oranin da toplumdaki VSD sikliginin 21
kat1 oldugu gosterilmistir.

Feldt ve ark. (110) DKH’ nin etiyolojisini aragtirmak amaciyla 533 DKH’ I
cocugun ailelerinde yaptiklari ¢aligmada ailelerin diger bireylerinde de %35,6 oraninda
DKH oldugu goriilmiistiir. Buna karsilik ayn1 ¢alismada saglikli ¢ocuklari olan 100
kontrol ailesinin diger bireylerinde %1 oraninda DKH bulunmustur. Calismamizda
DKH’l1 166 vakanin 2’sinde (%1,2) soy gecmisinde ailede DKH saptandi. 151 vakalik
kontrol grubunda ise 1 saglikli yenidoganda (%0,7) ailede DKH mevcuttu.
Calismamizdaki oranin diisiik olusu, ¢alismanin retrospektif yapilmasi ve ailelerden
dogru bilgi elde edinemedigimizi diisiindlirmektedir.

DKH’nin etyolojisinde genetik ve cevre faktorlerinin karsilikli etkilesimi ile
olusan c¢ok faktorlii gecis sozkonusu oldugu icin caligmamizda prenatal risk
faktorlerinin etkisini degerlendirmek amaciyla DKH olan grup ve kontrol grubundaki
annelerin gebeliklerinde enfeksiyon, gestasyonel diyabet, hipertansiyon, preeklampsi,
teratojen madde alimi, ilag alimi, abortus, o6l dogum gibi risk faktorlerini
degerlendirdik.

Diyabetik anne c¢ocuklarinda, septal hipertrofi ve sol ventrikiil ¢ikis yolunda
obstriiksiyon bulunabilir. Ayrica diyabetik anne c¢ocuklarinda VSD, ASD, BAT, AK
gibi DKH riskinde artis bulunmaktadir (29, 30). King Saud Universitesi Pediatrik
Kardiyoloji boliimii tarafindan Temmuz 2000- Haziran 2001 tarihleri arasinda diyabetik
anne ¢ocuklarinda DKH spektrumunu arastirmak amaciyla, 100 insiilin bagimh

diyabetik anne bebegi dogum sonras1 EKO ile degerlendirilmistir. Vakalarda PDA %70,
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PFO %68, ASD %5, VSD %4, MVP %2, PD %1 oraninda saptanmistir. HKMP orani
%38 bulunmustur. Ayrica BAT, TOF, HSKS %1 oraninda goriilmiistiir. PDA ve HKMP
haricinde diger DKH goriilme orani %15 olarak bildirilmis ve maternal diyabetes
mellitusun 6nemli risk faktorii oldugu saptanmustir (115). Calismamizda 8 diyabetik
anne ¢ocugunda (%4,8) DKH saptandi. Bu vakalarin 3’ iinde VSD, 2’sinde PDA, 1’
inde komplex siyanotik DKH, 1’inde ASD, 1 vakada ise AK mevcuttu. Ayrica
gestasyonel diyabetes mellitus Oykiisii olan 9 hastada HKMP, 4 hastada ise c¢esitli
derecelerde PHT saptandi. Sonucumuz literatiir bilgileriyle uyumluydu.

Gebeligin 12. haftasindan 6nce annenin rubella enfeksiyonu gecirmesi fetal
duktusun zedelenmesine ve dogumdan sonra duktusun agik kalmasina veya periferal
pulmoner darliga neden olabilir (5, 110, 114). Calismamizda gebeligin ilk trimestirinde
rubella geciren bir vakada kiigiik ASD ve PPD saptand.

Neonatal herpes c¢ogunlukla oliimciil seyreden, hayatta kalanlarda ise sik
norolojik sekellerin goriildiigi bir enfeksiyondur. Etkilenen bebeklerde mikrosefali,
hidransefali, korioretinit goriilebilir (8, 114). Richard ve ark. (116) gebeligin ilk
trimestirinde herpes enfeksiyonu geciren annelerin bebeklerinde DKH’nin fazlaligi
disinda diger enfeksiyonlarla DKH arasinda bir iliski olmadigini1 belirtmektedir.
Caligmamizda annede herpes IgM pozitifligi olan vakada AK ve PHT saptandi.

Feldt ve ark. (110) 533 DKH’l1 ¢ocugun annelerinde gebelikte kanama, diisiik
tehdidi, olii dogum, c¢ogul gebelik ve toksemi gibi prenatal Oykiiye dayali
arastirmalarinin sonuglarini 100 saglikli cocuktan olusan kontrol grubundaki annelerin
gebeliklerindeki prental Oykiiyle karsilagtirmislar ve iki grup arasinda anlamli fark
bulamamislardir. Calismamizda DKH’l1 ve kontrol grubundaki annelerde 6lii dogum,
abortus, acisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi ve sonug literatiir
bulgulariyla uyumluydu.

166 DKH’ It vakanin 8’inde annede preeklampsi Oykiisii (%4,8) mevcuttu. 8
vakanin 5’inde PDA, 1’inde BAT, 1’ inde VSD , 1’ inde ASD saptandi. 151 vakalik
saglikli yenidogandan olusan kontrol grubunda annede preeklampsi 6ykiisii yoktu. DKH
ve kontrol grubu annelerinde gebelikte preeklampsi goriilme orani agisindan istatistiksel
olarak anlamli fark wvardi. Sonucumuz literatiir bulgulariyla uyumlu degildi.
Preeklamptik anne bebeklerine semptom olmasa dahi postnatal ekokardiyografik
degerlendirmenin yararli olacagi kanaatindeyiz.

DKH olan 166 vakanin gebelik oykiisiinde 46 (%27,7) ila¢ kullanim oykiisii
vardi. 46 vakanin 10’unda antidiyabetik, 7’sinde antihipertansif, 20’sinde antibiyotik, 9
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vakada ise analjezik kullanimi saptandi. 151 vakadan olusan kontrol grubunda ise 20
vakada (%13,2) ila¢ kullanim oykiisii olup, 10’unda antihipertansif ilag, geri kalan
10’unda ise antibiyotik kullanim1 mevcuttu. Gebelikte teratojen ila¢ kullanim hikayesi
her iki grupta da yoktu. Ila¢c kullanimi1 agisindan istatistiksel olarak anlamli fark
bulundu. Antidiyabetik ve analjezik ila¢ kullaniminin DKH olan vakalarda yiiksek
bulunmasi ilaglarin kardiyogenez iizerindeki olumsuz etkilerinden kaynaklaniyor
olabilir, bu konuda ileri deneysel arastirmalar gereklidir.

Hernandez-Diaz S. ve ark. (116) vyaptiklar1 epidemiyolojik ¢alismada
trimetoprim, triamteren, karbamazepin, fenobarbital, primidon gibi folik asit antagonisti
ilaclarin noral tiip defekti riskini artirmakla birlikte kardiyovaskiiler bozukluklara,
iiriner sistem ve orta hat defektlerine de yol agtiklarini saptamislardir. Gebelik siiresince
folik asit igeren multivitamin preparatlarinin bu riskleri azaltacagi sonucuna
varmiglardir. Calismamizda kontrol grubunda Fe ve polivitamin kullanim orani daha
yiiksekti ve fark istatistiksel olarak anlamliydi. Fe ve polivitamin kullaniminin
DKH’dan koruyucu etkisinden s6zedebilmek i¢in genis sosyal ve ¢ok sayida deneysel

caligmalara ihtiyacimiz vardir.
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SONUCLAR

Calismada elde ettigimiz bulgular soyle 6zetlenebilir:

Yenidogan doneminde c¢esitli nedenlerle kardiyolojik degerlendirme ve
ekokardiyografisi yapilan 277 term yenidoganin 166’sinda DKH saptandi.
DKH’l1 yenidoganlarin %41,6’s1 kiz, %58,4’1i erkek olup cinsiyet dagilimi ile
DKH goriilme oran1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi (p>0.05).
Vakalarin %79,6’sinde siyanotik olmayan, %20,4’{inde siyanotik DKH saptandi.
En sik %27.7 orani ile VSD tespit edildi. VSD’yi %21,7 ile PDA ve %17,5 ile
ASD izliyordu. Diger bozukluklarin oranlari ise s0yleydi: %7,8 BAT, %6,02 AK,
%4,8 kompleks siyanotik DKH, %3,6 TOF, %24 AD, %84 ile diger
bozukluklar.

DKH vakalarina fizik muayenede %47,3’linde iifiirim duyulmasi, %23,8’inde
siyanoz saptanmast, %10,8’inde ise takipne ve/veya solunum yetmezligi bulgular
saptanmasi nedeniyle kardiyolojik degerlendirme ve EKO yapildi. En sik tespit
edilen fizik muayene bulgusu {ifiirim duyulmasiydi. Siyanoz ve takipne ikinci ve
liclincii sirada yer aliyordu.

DKH vakalariin %#4,2’sinde Down sendromu, %3’linde ise (Smith-Lemli Opitz,
Turner, Trizomi 13, Trizomi 18 ve Wolf send.) diger sendromlar saptandi.

DKH vakalarinin  %12,7°sinde ekstrakardiyak anomaliler vardi. En sik
ekstrakardiyak anomali %61,9 ile gastrointestinal sistemde saptandi.

DKH vakalariin %13,3’1 ileri tetkik ve tedavi i¢cin baska merkeze sevk edildi.
Sevk edilen vakalarin %81,8’inde siyanotik, %18,2’ sinde ise siyanotik olmayan

DKH mevcuttu.
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DKH saptanan vakalarin %1,8’1 yenidogan doneminde izlem sirasinda eksitus
oldu. Ileri merkeze sevk edilenler bu orana dahil degildi.

Calismada anne yas1 ile DKH’nin goriilme orami arasinda anlamli iliski
bulunmadi (p>0.05).

Akraba evliligi agisindan hasta (%25,9) ve kontrol grubu (%19,9) arasinda fark
bulunmadi (p>0.05).

DKH vakalarinin %1,1’inde aile dykiisiinde DKH saptandi. Kontrol grubunda ise
bu oran %0,7 (p>0.05).

DKH olan grupta gestasyonel diyabetes mellitus ve preeklampsi goriilme orant
istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksekti (p<<0.001).

Calismamizda DKH’I1 ve kontrol grubundaki annelerde 6lii dogum, abortus,
gebelikte enfeksiyon gecirme acgisindan istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmadi (p>0.05).

DKH olan vakalar ile kontrol grubundaki vakalar arasinda gebelikte ila¢ kullanim
orant acgisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulundu. Antidiyabetik ve
analjezik ila¢ kullanimi1 DKH olan vakalarda yiiksek bulundu (p<0.001).

DKH olan vakalar ile kontrol grubundaki vakalar arasinda gebelikte Fe ve
polivitamin kullanim orani agisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulundu.

Kontrol grubunda Fe ve polivitamin kullanimi1 daha yiiksekti (p<0.001).
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OZET

YENIiDOGAN DONEMINDE EKOKARDiIYOGRAFI iLE DOGUSTAN KALP
HASTALIGI TANISI ALAN VAKALARIN DEGERLENDIRILMESI

Amac¢: Bu calisma, ekokardiyografi ile DKH tanisi konulan yenidogan
vakalarmin sikligi, DKH’nin tan1 dagiliminin saptanmasi, yenidogan doénemindeki
prognozlarinin belirlenmesi, DKH’na iligskin klinik bulgularin ve etiyolojiye ait bazi risk
faktorlerinin arastirilmasi amaciyla planlandi.

Gerec ve yontem: inonii Universitesi Tip Fakiiltesi Pediatrik Kardiyoloji Bilim
Dali tarafindan 1 Mart 2000-1 Temmuz 2005 tarihleri arasinda pediatrik kardiyolog
tarafindan  kardiyak  degerlendirilmesi ve ekokardiyografisi yapilmis term
yenidoganlarin  dosyalarimin retrospektif degerlendirilmesi yapildi. Prematiireler
calismaya alinmadi. Vakalara DKH tanisi fizik muayene ve ekokardiyografi ile kondu.

Bulgular: Yenidogan déneminde cesitli nedenlerle kardiyolojik degerlendirme
ve ekokardiyografisi yapilan 277 term yenidoganin 166’sinda DKH saptandi. DKH’l1
yenidoganlarda kiz/erkek orani anlamli farklilhik gostermedi. Vakalarin %79,6’sinda
siyanotik olmayan, %20,4’iinde siyanotik DKH saptandi. En sik %27,7 ile VSD tespit
edildi. Bunu %21,7 ile PDA ve %17,5 ile ASD izliyordu. Kalan bozukluklar %7,8 BAT,
%6,02 AK, %4,8 kompleks siyanotik DKH, %3,6 TOF, %2,4 AD, %8,4 ile diger
bozukluklardi. En sik tesbit edilen fizik muayene bulgusu iiftirim duyulmasiydi.
Siyanoz ve takipne ikinci ve {i¢iincii sirada yer aliyordu.

DKH vakalarinin %4,2’sinde Down Sendromu, %3’linde ise (Smith-Lemli

Opitz, Turner, Trizomi 13, Trizomi 18 ve Wolf send.) diger sendromlar saptandi.
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Vakalarin %12,7’sinde ekstrakardiyak anomaliler vardi. En sik ekstrakardiyak anomali
%61,9 ile gastrointestinal sistemde saptandi.

DKH vakalarinin %13,3°1 ileri tetkik ve tedavi i¢in baska merkeze sevk edildi.
Sevk edilen vakalarin ¢ogunda siyanotik DKH mevcuttu. DKH saptanan vakalarin
%1,8’1 yenidogan doneminde izlem sirasinda eksitus oldu.

DKH’ nin etiyolojisine yonelik risk faktorlerinin dagilimi inénii Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 saglam ¢ocuk polikliniginde takipli 151 saglikli
term yenidogan bebekten olusan kontrol grubunun sonuglariyla karsilagtirildi. Elde
edilen sonuglar soyle siralanabilir:

DKH’li ve kontrol grubundaki vakalarda anne yasi, akraba evliligi, aile
Oykiisinde DKH, onceki gebeliklerde 6lii dogum ve abortus, gebelikte enfeksiyon
gecirme Oykiisii agisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi.

DKH olan vakalarin prenatal Oykiisiinda gestasyonel diyabetes mellitus ve
preeklampsi goriilme orani istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksekti.

DKH olan vakalar ile kontrol grubundaki vakalar arasinda gebelikte ilag
kullanim orami agisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulundu. Antidiyabetik ve
analjezik kullanimi DKH olan vakalarda, Fe ve polivitamin kullanimi ise kontrol
grubunda daha yiiksekti.

Sonu¢: Normal populasyonda yaklagik 1000 canli dogumda 8-12 oraninda
gorlilen dogustan kalp hastaliklarinin yenidogan doneminde taninmasi, hayat kurtarici
girisimlerin erken yapilmasina ve bdylece mortalite ve morbiditede belirgin azalmaya
yol agacaktir.

Anahtar kelimeler: Dogustan kalp hastaligi, yenidogan, ekokardiyografi.
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SUMMARY

THE DIAGNOSIS AND EVALUATION OF NEONATAL CONGENITAL
HEART DISEASES WHICH DETERMINED BY ECHOCARDIOGRAPHY

Objective: The aim of this study is to define the frequency, the types and the
variability of neonatal congenital heart diseases (CHD). In addition, we wanted to study
the clinical findings, etiological risk factors and prognosis.

Material and methods: We retrospectively studied the files of term neonates
whose cardiac examination and echocardiographic (ECHO) evaluations were performed
by a pediatric cardiologist between March 2000 - June 2005 at Inonu University,
Faculty of Medicine, Department of Pediatrics, Division of Pediatric Cardiology. The
preterm neonates were excluded from the study. The diagnosis of heart diseases were
established by the help of ECHO and physical examination.

Results: Of the total 277 term neonates evaluated by ECHO, 166 subjects
received the diagnosis of congenital heart diseases. Male to female subject ratio is
insignificant. The cyanotic patients comprised 20,4% of the whole group. The most
common cardiac defect is ventricular septal defect with the frequency of 27,7%. The
remaining cardiac defects are as follows; patent ductus arteriosus 21,7%, atrial septal
defect 17,5%, transposition of great arteries 7,8%, coarctation of the aorta 6,02%,
complex cyanotic congenital heart diseases 4,8%, tetralogy of Fallot 3,6%, stenosis of
the aorta 2,4% and others 8,4%. The most common pathological finding was murmur on
physical examination. Cyanosis and tachypnea were the other frequent signs of the
physical examination. Some of the subjects received the diagnosis of particular
syndromes; Down syndrome was the most common (4,2 %), and one subject from each
syndromes; Smith-Lemli-Opitz, Turner’s syndrome, Trisomy 13, Trisomy 18 and Wolf.

The ratio of extracardiac anomalies is 12,7% in the study population. Among the
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extracardiac anomalies, gastrointestinal system was the most common affected (61,9
%).

A certain group of subjects (13,3 %) were referred other medical centers for
further evaluation. A few neonates (1,8 %) died during neonatal clinical course.

In order to determine the etiological risk factors for congenital heart diseases, we
compared the subjects with 151 healthy term neonates who were evaluated at the
outpatient clinic of well-baby. There is no statistically significant difference between
age of mother, incidence of consanguinity, family history of the disease, the number of
still births and aborts. On the other hand, prenatal history of gestational diabetes and
preeclampsia are significantly increased in congenital heart diseases group.

There is statistically significant difference between the subjects with CHD and
control group in terms of maternal drug usage during pregnancy. Antidiabetic and
analgesic use were more common in the CHD group whereas iron and polyvitamin
supplementation in the control group.

Conclusion: As a result, the early diagnosis of congenital heart disease, which is
observed in 8-12/1000 per livebirth, will provide early life saving treatment and
intervention which in turn will reduce the morbidity and mortality.

Keywords: Congenital heart diseases, newborn, echocardiography.
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