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1. Kisaltmalar

ASD

EYD

TN-C

PDA

PAPVD

EKO

EKG

VSD

RA

LA

RV

LV

RBBB

PA

ACE

AV

TAPVD

FT

BAT

MY

SBE

SVK

VS

KKH

. Atriyal septal defekt

: Endokardiyal yastik defekti
:Tenascin C

:Patent duktus arteriozus
:Parsiyel anormal pulmoner ven6z doniis
:Ekokardiyografi
:Elektrokardiyografi
:Ventrikiiler septal defekt

:Sag atrium

:Sol atrium

:Sag ventrikiil

:Sol ventrikiil

:Sag dal blogu

:Pulmoner arter

:Anjiotensin doniistiirlicii enzim
:Atriyoventrikiiler

:Total anormal pulmoner vendz doniis
:Fallot tetralojisi

:Biiyiik arter transpozisyonu
:Mitral yetersizlik

:Subakut bakteriyel endokardit
:Superior vena kava
:Ventrikiiler septum

:Konjenital kalp hastaligi



KKY
TEE
ICRBB
ICE
MVP
PVR
BVH
LAH
RVH
PVOH
AY
LVH
PVR
PAH
IVK
AMI
Hgb
CPK
CK-MB

SBE

:Konjestif kalp yetmezligi
:Transozofageal ekokardiyografi
:Inkomplet sag dal blogu
:Intrakardiyak ekokardiyografi
:Mitral valv prolapsusu
:Pulmoner vaskiiler resistans
:Biventrikiiler hipertrofi

:Sol atriyal hipertrofi

:Sag ventrikiiler hipertrofi
:Pulmoner vaskiiler obstruktif hastalik
:Aort yetmezligi

:Sol ventrikiiler hipertrofi
:Pulmoner vaskiiler rezistans
:Pulmoner arteryel hipertansiyon
:Inferior vena cava

:Akut miyokard infarktiisii
:Hemoglobin

:Kreatin fosfokinaz

:Kreatin kinaz-miyokardial band

:Subakut bakteriyel endokardit
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2. GIRIS VE AMAC

Konjenital kalp hastaliklar1 (KKH) yaklasik 8/1000 canli dogumda goriiliir.
Son yillarda tibbi ve cerrahi tedavilerdeki gelismeler sol-sag santli gocuklarin hayatta
kalimmi 6nemli oranda arttirmistir. Cogunllukla karsilasilan sol-sag santli KKH;
atrial septal defekt (ASD), ventrikiiler septal defekt (VSD), endokardiyal yastik
defekti (EYD) ve patent duktus arteriozustur (PDA). (Kaye AD ve ark 2012)

Sistemik dolagimdan pulmoner dolasima sant ile ilgili (sol-sag sant)
hastalarin biiyiikk bir kismi da KKH tedavi edilmediginde pulmoner arteriyel
hipertansiyon gelisir. Pulmoner arteriyel basingta artis iki farkli fizyopatolojik durum
sonucu ortaya cikar. Birisi yliksek pulmoner kan akisina bagli (yiiksek rezistansh
yiiksek akis) yiiksek direnctir, bir digeri ise yiiksek rezistansa bagl diisiik pulmoner
kan akisidir (yiiksek rezistansli diisiik akis). Uzun siire devam eden fazla miktarda
sol-sag sant, agir pulmoner arter hastaligi ve pulmoner hipertansiyon olusumuyla

sonuglanir (Kasahara S 2012)

Idiyopatik pulmoner hipertansiyonun klinik goériiniimii (ailesel ya da ailesel
olmayan) hastaliga 6zgii degildir ve yasla birlikte degisir. Eisenmenger sendromuna
yol acan geri doniissiiz pulmoner arteriyel hipertansiyon ve konjenital sol-sag santl
hastalarda ¢oklu organ hastaligi vardir. Cok belirgin egzersiz intoleransit olmakla
birlikte, klinik seyirleri altta yatan kardiyak defektin agirlik derecesine bagli olarak,
yasam sliresi 40-60 y1l arasinda degismektedir. (De Wolf D 2009)

Tenascin-C (TN-C), heksamerik ekstraselliiler matriks glikoproteinidir.
Embriyogenezis, yara iyilesmesi, hiicre proliferasyonu, farklilagsmasi, hareketliligi,
ve sinir rejenerasyonuyla iligkili cesitli hiicre fonksiyonlarinin diizenleyicisidir.
Yeniden sekillenme siirecinde TN-C, inflamasyon ve kanser gibi kardiyak ve
vaskiiler hastaliklar1 kapsayan birgogu patolojik durumu etkilemektedir. Dolagan TN-
C degerlendirilmesi 06zellikle diger kardiyak belirteglerle birlikte pulmoner
hipertansiyon dahil baz1 kalp hastaliklarinin saptanmasina yardimci olabilir.
Kardiyak patolojinin saptanmasinda, Ozellikle erken hastalik evrelerinde ve
kardiyolojik tedavinin takibinde kullanigh bir spesifik belirte¢ olarak diisiiniilebilir
(Niebroi-Dobosz | 2012).

Bu calismada, Selguk Universitesi Tip Fakiiltesinde Cocuk Saghgi ve
Hastaliklart Anabilim Dali Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’nda sol-sag santli



dogustan Kkalp hastalarindaki pulmoner hipertansiyon dereceleri ile serum TN-C
diizeyleri arasinda bir iliski olup olmadiginin arastirilmasi, gelisebilecek pulmoner
hipertansiyonun erken tanisinda biyokimyasal bir belirteg olarak kullanilip

kullanilamayacaginin degerlendirilmesi amaclandi.



3. GENEL BILGILER
3.1. Konjenital Kalp Hastalig: Olan Hastaya Yaklasim

Konjenital kalp hastaligindan siliphelenildiginde sistematik bir yaklasim
yapilmast gerekmektedir. Fizik muayene ile saptanabilen siyanoz varliginda hasta
pulse oksimetre ile degerlendirilir. Konjenital kalp hastaliklar1 siyanotik, asiyanotik
olarak iki gruba ayrilabilir. Sonrasinda, bu hastalar gogiis radyografisinde artmus,
normal ya da yiiksek pulmoner vaskiiler belirtiler yoniinden degerlendirilir. EKG
sag, sol veya biventrikiiler hipertrofi degerlendirilmesi agisindan bilgi saglamaktadir.
Kalp oskiiltasyonunda kalp sesleri ve tfiirimlerin degerlendirilmesi ayirici tani
acisindan yarar saglamaktadir. Tam1 ekokardiyografi ve kardiyak anjiyografi ile
netlestirilir (Bernstein D 2008).

Cesitli ¢alismalar KKH ile diisiikk dogum agirligi ve preterm dogum arasinda
iliski bulundugunu gostermistir. Ingiltere'de yapilan topluma dayali bir ¢alismaya
gore preterm dogan bebeklerde term bebeklere gore karsilastirildiginda KKH'da iki
kat artis saptanmistir (Tanner K ve ark. 2005). Konjenital kalp hastaligi siklig:
yenidogan yogun bakim iinitesinde (YDYB) tedavi edilen ¢ok diisiik dogum agirlikli
bebeklerde (VLBW) 20-40/1,000 gibi yiiksek oranlarda saptanmistir (Kecskes Z ve
Cartwright DW 2002 , Godfrey M ve ark. 2010).

3.1.1. Asiyanotik Konjenital Kalp Hastahklar

Asiyanotik konjenital kalp hastaliklar1 smiflandirilirken kalpte baskin
olduklar1 hacim yiikiine bakilir. Konjenital kalp hastaliklarindan en yaygin
goriilenleri hacim yiikii olusturanlardir ve bunlar arasinda soldan saga sant lezyonlari
en bilinenidir. Ikinci énemli grupta, ventrikiiler ¢ikis yolu obstriiksiyonuna (aort veya
pulmoner kapak stenozu) ya da biiyiik damarlarin birinde daralmaya (aort
koarktasyonu gibi) sekonder olarak basing yiikiinde bir artisa neden olanlar yer
almaktadir. Gogilis radyografisi ve EKG bu major hacim yiikii ve basing artis

lezyonlarini ayirt etmede faydalidir (Bernstein D 2008).
3.1.1.1. Artms Hacim Yiikiine Neden Olan Kalp Lezyonlar

Atriyal septal defekt, VSD, AV septal defektler ve PDA gibi soldan saga
santhl hastaliklardir. Ortak patofizyolojik olay, sistemik ve pulmoner taraflar

arasinda, oksijenize kanin yeniden akcigerlere donmesidir. Sant pulmoner kan



akiminin sistemik kan akimina (Qp/Qs) oranlayarak da degerlendirilebilir (Bernstein
D 2008).

Santin yonii ve biiyiikliigii defektin boyutuna, nisbi pulmoner ve sistemik
basing farkina ve pulmoner damar direncine baglidir. Bu faktorler sabit olmayip
yasla birlikte degisebilir. Kalpte var olan defektler zamanla kiigiilebilir, pulmoner
vaskiiler diren¢ dogumdan sonra birkag¢ hafta icinde normal eriskin diizeylere kadar
diisebilir. Eger pulmoner dolagimda yiiksek basing ve kan akimi devam ederse

pulmoner vaskiiler direng gittik¢e artar (Bernstein D 2008).

Akcigerlerde kan hacminde artis pulmoner kompliyansi azaltir ve nefes alma
is yiikiinii arttirir. S1vi interstisyel bosluga ve alveollere sizip pulmoner édeme yol
acar. Hastada gdgiiste interkostal kaslarda retraksiyonlar, burun kanadi solunumu,
higiltt ve takipne gibi kalp yetersizligi semptomlar1 belirir. Sol ventrikiiler debi
artmigtir ancak akcigerlere donen kan akiminin fazlaligi nedeniyle yetersizdir.
Sempatik sistem devreye girerek kalp hizi ve atim hacmini arttirmaya calisir.
Katekolaminlerin dolasimda artmasiyla, nefes alma ve total oksijen tiiketiminde,
dolagimin oksijen tagima yeteneginin 6tesinde artis olur. Bu sekilde oksijen tiikketimi
ek olarak terleme, irritabilite ve gelisim yetersizligi semptomlarina yol agmaktadir.
Kalpte dilatasyon ve daha diisiik derecede hipertrofi ile birlikte yeniden yapilanma
meydana gelir. Tedavi edilmezlerse, pulmoner vaskiiler direng artar, yasamin ilk
birka¢ yilina kadar sant hacmi giderek azalip sant sagdan sola doner (Bernstein D
2008).

Kalpte hacim yiikii olusturan diger lezyonlar, kapak yetmezlikleri ve
kardiyomiyopatilerdir. AV kapaklarda yetersizlik parsiyel veya komplet AV septal
defektleri olan hastalarda karsilagilasilir. Trikiispit kapakta izole yetmezlik Ebstein

anomalisinde goriiliir (Bernstein D 2008).

Kardiyomiyopatilerde  intrensek  kalp  kasi  fonksiyonu  azalir.
Kardiyomiyopatiler kalbin sistolik veya diastolik fonksiyonlarin1 ya da her ikisini
birlikte etkileyebilir. Kardiyak fonksiyonda azalma atriyal ve ventrikiiler dolma
basincinda artmaya neden olur ve kapiller basingta artis pulmoner 6demle
sonuglanabilir. Bebek ve gocuklarda kardiyomiyopatinin en sik nedenleri viral
miyokardit, metabolik bozukluklar ve genetik defektleri icermektedir (Bernstein D
2008).



3.1.1.2. Basing Yiikiinde Artisa Neden Olan Hastaliklar

Patofizyolojiden normal kan akiminin obstriiksiyonu sorumludur. En sik
goriilen nedenler ventrikiiler dis akim obstriiksiyonlaridir: valviiler pulmoner stenoz,
valviiler aort stenozu ve aort koarktasyonu. En seyrek rastlanan nedenler ise:
triklispit Stenozu veya mitral stenoz ve kor triatriatum. Ventrikiiller dis akim
obstrilksiyonu  kapak  seviyesinde, kapagmn altinda ya da istiinde
olusabilir.Obstriiksiyon ne kadar az ise, kardiyak debi o kadar iyi stirdiiriiliir ve kalp
yetersizliginin klinik semptomlari bulunmaz ya da belirsiz olur. Kompansasyon
mekanizmalarinin devreye girmesiyle baslangicta hipertrofi gelismesine karsin

sonrasinda dilatasyonla sonuglanir (Bernstein D 2008).

Yenidogan doneminde siddetli pulmoner stenoz sag kalp yetersizligi
belirtilerine (hepatomegali, periferik 6dem) ve foramen ovalede sagdan sola santa yol
acan siyanoza neden olur. Yenidogan doneminde siddetli aort stenozu hem sol kalp
yetersizligine ( pulmoner 6dem, zayif perflizyon) hem de sag kalp yetersizlik
belirtilerine (hepatomegali, periferik 6dem) yol agar; ancak foramen ovalenin agik
kalmasi gibi, sagdan sola sant gelismedikge siyanoza rastlanilmaz (Bernstein D
2008).

Biiyiik ¢ocuklarda aort koarktasyonu viicudun iist kisminda hipertansiyon ve
alt ekstremitelerde nabizlarda zayiflama ile bulgu verir. Erken yenidogan doneminde
PDA, semptom vermeyebilir. Bu hastalar stresle hipersiyanotik nobet gegirebilir.
Eger obstruksiyon siddetli ise, pulmoner kan akimimin duktus arteriosus araciligiyla
sistemik dolagima aktarilmasindan dolay1 koarktasyonun saptanmasi gecikebilir.
Duktusun kapanmasiyla hasta belirgin sekilde semptomatik hale gelir (Bernstein D
2008).

3.1.2. Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar

Konjenital kalp lezyonlar1 pulmoner kan akiminin azalmasi ( trikiispit
atrezisi, Fallot tetralojisi (FT), obstriiksiyonlu total anormal pulmoner venéz doniis,
intakt septum ile birlikte pulmoner atrezi) ya da artmasina gore ( biiyiik damarlarin
transpozisyonu, trunkus arteriosus, tek ventrikiil, obstriiksiyonsuz total pulmoner
vendz doniis anomalisi) patofizyolojik olarak ayrilabilir. Gogiis radyografisi bu

lezyonlarin ayriminda faydali bir aragtir (Bernstein D 2008).



3.1.2.1. Azalmis Pulmoner Kan Akimiyla Birlikte Olan Lezyonlar

Azalmig pulmoner kann akimiyla birlikte olan lezyonlar hem pulmoner kapak
obstruksiyonunu hem de sistemik vendz kanin sagdan sola sant yapabildigi ve
sistemik dolasima girebildigi bir yolagr kapsamaktadir. Trikiispit atrezisi, FT ve
pulmoner stenoz ile birlikte tek ventrikiiliin ¢esitli tipleri bu tiir lezyonlardir.
Siyanozun derecesi pulmoner kapaktaki obstruksiyonun agirligina baghidir. Duktusun

kapanmasiyla yenidogan agir hipoksemi yasar ve soka girer (Bernstein D 2008).

3.1.2.2. Artmis Pulmoner Kan Akimyla Birlikte Olan Siyanotik

Lezyonlar

Siyanoza anormal ventrikiiler-arteriyel baglantilar veya kalp igerisinde
sistemik vendz ve pulmoner vendz kanin total karisimi neden olur. Biiyiik damarlarin
transpozisyonu bu grup lezyonlarin en bilinenidir. Hastalarda aort sag ventrikiilden
cikacak sag atriuma donmiis olan sistemik vendz kan tekrar viicuda pompalanacak,
pulmoner arter sol ventrikiilden c¢ikacak ve akcigerlerden sol atriyuma donen
oksijenize kan akcigerlere geri pompalanacaktir. Duktus arteriosus yenidoganda ilk
birka¢ gilinde a¢ik olacagindan semptomalar duktusun kapanmasiyla, ileri derecede

siyanozla ortaya ¢ikacaktir (Bernstein D 2008).

Total karisim lezyonlar1 ise; tek atriyum ya da tek ventrikiilli kardiyak
defektleri, total pulmoner vendz doniis anomalisini ve trunkus arteriosusu kapsar.
Bunlarda sistemik ve vendz kan tamamen karisir ve sonucgta ayni oksijen
saturasyonundaki kan pulmoner ve sistemik dolasima pompalanir (Bernstein D

2008).
3.2. Sol-Sag Santh Lezyonlar

Bu bolimde ASD, VSD, PDA, EYD ve parsiyel anormal pulmoner ven6z
doniis (PAPVD) gibi sik goriilen sol-sag santli lezyonlar yer almaktadir (Park MK
2009).



3.2.1. Atriyal Septal Defekt
Sikhk

ASD’ler ¢ocuklardaki en sik ikinci (% 0.07-0.2) konjenital kalp hastaligidir
(Bernstein D 2011). Izole atriyal defektler (patent foramen ovale haric) hastanede
kalp hastalikli hastalarin %3'tinden sorumludur (Keane JF ve ark. 2011) ve erkek/kiz
orani yaklagik 2:1°dir (Bernstein D 2011). Dogustan kalp hastaligi olan ¢ocuklarin
yaklasik %30-50’sinde kalp defektinin bir pargasi olarak ASD bulunur.

Patofizyoloji

Soldan saga sant miktar1 defektin biiyiikligiine, sag ve sol ventrikiillerin
rOlatif kompliyansina ve pulmoner ve sistemik dolasimlardaki rdlatif vaskiiler
dirence baglidir. Biiyiik defektlerde, sol atriyumdan sag atriyuma fazlaca oksijenize
kan geg¢isi olur. Bu kismen oksijenlenmis kan sag atriyuma, vendz doniise eklenerek
akcigerlere gonderilir. Defekt biiyiikse, pulmoner kan akiminin sistemik kann
akimina oran1 (Qp/Qs) 2:1 ile 4:1 arasinda degigsmektedir. Atriyal septal defektli
bebeklerde erken yasamda sag ventrikiil duvar1 kalin ve kompliyansinin diisiik
olmas1 nedeniyle soldan saga sant sinirlidir ve semptomlarin daha az olmasini saglar.
Bebek biiyiidiikce zamanla sag ventrikiil duvar kalinlig1 azalir, pulmoner vaskiiler
direnc diiser ve ASD’de soldan saga santin artmasina yol acar. Kalbin sag tarafina
artan kan akimi sag atriyum ve ventrikiilde genislemeye ve pulmoner arterin
dilatasyonuna neden olur. Sol atriyum genisleyebilir, ancak sol ventrikiil ve aort
normal boyutlarinda kalir. Biiyiik pulmoner kan akimina ragmen, pulmoner arteriyel
basing, pulmoner ve sistemik dolasimlar arasinda yiiksek basing farkli baglantinin
olmamasindan dolay1 genellikle normaldir. Cocukluk c¢agi boyunca diisiik kalan
pulmoner vaskiiler direng erigskin donemde artmaya baslayarak sonunda santin ters
donmesine ve siyanoza neden olabilmektedir. (Benson DW ve ark. 1999, Boutin C
ve ark. 1993).
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Sekil 1: ASD Sematik Gortiniimii
Patoloji

Ucg tip ASD vardir. Bunlar sekundum tip defekt, primum tip defekt ve siniis
venozus tip defekttir (Miyaji K ve ark. 1997, Park MK 2008).

1. Ostiyum sekundum defekt: ASD’in en sik tipidir ve tim ASD’lerin %50-
70’ini olusturur. Ostiyum sekundum defekti atriyumun fossa ovalis bolgesinde
olusur, kanin sol atriyumdan (LA) sag atriyuma (RA) sol-sag santina yol agar.

Olgularin yaklasik %10’unda anormal pulmoner ven6z doniis bulunur (Miyaji K ve
ark. 1997, Park MK 2008).

2. Ostiyum primum defekt: Komplet EYD’nin pargasi olanlar da dahil
edildiginde tiim ASD’lerin yaklasik % 10’unda goriiliir (Miyaji K ve ark. 1997, Park
MK 2008).

3. Siniis venozus tipi defekt: Tiim ASD’lerin yaklagik %10’unda goriiliir.
Siniis venosus tip ASD vena kava superiyorun agildig1 interatriyal septumun st

kisminda lokalizedir (Miyaji K ve ark. 1997, Park MK 2008).



Sekil 2: ASD Tipleri

Klinik Ozellikler
Oykii

ASD’li siit cocuklar1 ve daha biiyiik ¢ocuklar ¢ogunlukla semptom vermezler
(Park MK 2009).

Fizik inceleme

ASD’li hastalarda fizik muayenede akis kaynakli 2-3/6 siddetinde sistolik
ejeksiyon iifiirtimleri, hiperaktif prekordiyum, ya da ikinci kalp sesinde genis ve sabit
ciftlesmeyi kapsayan Kkarakteristik o6zellikleridir. Benzer bir pulmoner akim
tfiirtimii, yine de, sikca ASD ya da herhangi bir KKH olmaksizin ¢ocuklarda sikca
duyulur ve siklikla masum {ifiiriim olarak adlandirilir (Newburger JW ve ark. 2006).
Sant fazla (Qp/Qs oram1 1.5 veya daha biiyiikk) olmadikca ASD’nin klasik
oskiiltasyon bulgular1 duyulmaz. Atriyal septal defekt iligkili bir {ifiirim{i masum bir
tiflirimden ayirmada tanisal zorluk ASD'lerin tanisinda klinisyenler tarafindan EKG
kriterlerine bakmay1 gerektirmesidir. Hastalarin ¢ogunda viicut agirligi 10.
persentilin altindadir (Barber JM ve Magidson O 1950, Depasquale NP ve Burch GE
1963, Menendez MM ve Marriott HJ 1966 ).
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Sekil 3: ASD Fizyopatolojisi
Elektrokardiyografi

Baz1 hastalar sag ventrikiil voliim artis1 nedenli sag ventrikiil disfonksiyonu,
pulmoner hipertansiyon ve supraventrikiiler tasikardiyle semptomlar oturdugu
zamana, yetigkinlik donemine kadar tani konulmamis olarak kalabilmektedir
(Hoffman JI ve ark. 2004, Murphy JG ve ark. 1990, Muta H ve ark 2003, John Sutton
MG ve ark. 1981, Borow KM ve Karp R 1990). ASD’li hastalarda inkomlet sag dal
blogu (ICRBBB), sag atriyal genisleme, sag ventrikiiler hipertrofi ve EKG’de sag aks
deviyasyonu goriilebilir (Greenstein R ve ark. 2001, Christensen DD ve ark. 2005,
Forfang K 1978, Heller J ve ark. 1996 ). Yine de, bu EKG bulgular1 ASD i¢in tanisal
degildir. Atriyal septal defektli hastalarin EKG'sinde ICRBBB sik olarak goriilmekle
birlikte, bu bulgular normal bireylerde ya da diger konjenital ya da edinilmis kalp
hastaliklar1 olan hastalarda da goriilebilir (Niwa K ve ark. 2004, Richman PB ve ark.
2004, Raunio H ve ark. 1978, Liao YL ve ark. 1986).

Direkt Grafiler
1. RV ve RA’da genislemeyle birlikte kardiyomegali olabilir.

2. Onemli sant varliginda pulmoner arter segmentinde belirginlesme ve

pulmoner vaskiilaritede artma gortilebilir.

3. Atriyal septal defekti  VSD’den ayirmayi saglayan direkt grafi
bulgularindan biri RA’da genislemenin olmamasidir (Park MK 2009).
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Sekil 4: ASD PA Grafi ve EKG Gortiniimii
Ekokardiyografi (EKO) ve Transozefageal Ekokardiyografi (TEE)

Ekokardiyografi-transtorasik ~ ekokardiyografi ~ dahil,  transozefageal
ekokardiyografi (TEE) ve intrakardiyak ekokardiyografi (ICE)-anomalilerin
degerlendirilmesinde uygun hastalarin se¢imi ve rehberlik prosediirii i¢in morfolojik
degerlendirmede merkezi bir rol oynar. Iki boyutlu (2D) gériintiileme ve renkli

Doppler bu durumlarda yaygin olarak kullanilmaktadir.
1. Iki boyutlu EKO ¢alismasi tan1 koydurucudur. En iyi subkostal dért bogluk
goriintiistinde goriiliir.

2. Belirgin sol-sag santta RV ve RA genislemesi ve siklikla pulmoner kapakta

velosite artisinin eslik ettigi pulmoner arter dilatasyonu goézlenir.

3. RV hacim yiikiinde artma bulgusu olan interventrikiiler septumun

paradoksik hareketini gosterebilir.

4. Fazla kilolu olanlarda transtorasik EKO ile atriyal septumun yeterli
goriintiilenememesi durumunda TEE kullanilir (Mazic U ve ark. 2001, Butera G ve
ark. 2008, Taniguchi M and Akagi T ve ark. 2011).

Dogal Seyir

1. Ug ayliktan o6nce tam konan ve ¢apt 3 mm’den daha kii¢iik ASD’li
hastalarin %100°l bir buguk yasina kadar kendiliginden kapanmaktadir. Defektin

boyutu 3-8 mm arasinda olanlarda bir buguk yasindan once %80 oraninda
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kendiliginden kapanma goériilmektedir. Capt 8 mm’den daha biiyiik olan ASD’ler ise
seyrek olarak kendiliginden kapanabilmektedir. ASD’lerin yaklasik %151 4 yas
civarinda spontan olarak kapanirken, halbuki digerlerinde klinik olarak 6nemli
diizeyde olmayacak sekilde boyutlarinda kiictilme goriilebilmektedir. Yine de, biiyiik
izole ASD'li bebeklerin sadece %1 kadar1 semptomlar (takipne ve gelisme geriligi,
v.b.) ile yasarken, cogunlugunda ge¢ g¢ocukluk ya da daha ileri yaslara kadar
semptomlar ortaya ¢ikmaz (Bernstein D 2011).

2. ASD’li ¢ocuklarin ¢ogu asemptomatiktir. Egzersizde bulgu vermez. Siit

cocuklugu doneminde seyrek olarak konjestif kalp yetmezligi (KKY) gelisebilir.

3. Genis defekt tedavi edilmezse, 20-30’lu yaslarda KKY ve pulmoner
hipertansiyon gelisir.

4. 1zole ASD’de enfektif endokardit goriilmez.

5. ASD’de serebrovaskiiler sorun, paradoksik embolizasyon ile olusan ve
seyrek karsilasilan bir komplikasyondur (Park MK 2009).

Yonetim
Tibbi
1. Egzersiz kisitlamas1 gerekmez.

2. MVP ya da baska defekt eslik etmiyorsa enfektif endokardit proflaksisi

gerekmez. Primum ASD’li hastalarda proflaksi gerekir.
3. Asemptomatik ¢ocuklarda defekt ¢ogunlukla kendiliginden kapanr.

4. KKY’li siit ¢ocuklarinda, yiiksek basari orant nedeniyle tibbi tedavi
onerilir (Park MK 2009).

Cerrahi Olmayan Kapatma

Kapatma cihazlarinin bir¢ogunun kalp Kateterizasyonu yoluyla ASD
kapatilmasi i¢in etkili ve glivenli oldugu bilinmektedir. Bu cihazlar sadece yeterli
septal rimi olan sekundum ASD’lere uygulanabilir. Giiniimiizde klinik kullanima en
uygun cihazlar Sideris Buttoned, Angel Wings, CardioSEAL ve Amplatzer ASD
kapatma cihazlaridir. En yaygin olarak Amplatzer Septal Occluder cihazi
kullanilmaktadir. Sekundum ASD'nin transkatater kapatma tedavisi, cerrahiye gore

daha popiiler ve daha az invaziv bir alternatif yontemdir. (Wilson N ve ark. 2008).
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Sekundum ASD’yi transkatater yoluyla kapatma endikasyonlari; defekt
capmin 5 mm veya daha biiyiik olmasidir. ASD'nin cerrahi tedavisi i¢in gosterge
genellikle Qp/Qs > 1.5 (Porter CJ ve ark. 2008) ya da 2.0, katater tedavisi i¢in Qp/Qs
> 1.5 (Chan KC ve ark. 1999). Qp/Qs 1.5-2.0 olan ASD olgulari i¢in tedavi stratejisi
her kurumun tedavi politikasina baghdir. Cihazin uygun yerlestirilebilmesi igin
defektin g¢evresindeki dokuda yeterli rim (4 mm) olmalidir. Sekundum ASD’nin
cihazla kapatilma zamanlamasi kesin belirlenmemistir. Kendiliginden kapanma
olasiligt gbéz Oniinde bulundurularak, siit cocuklugu doneminde kalp yetersizligi
olmadik¢a onerilmemektedir (Radzik D ve ark. 1993, Helgason H ve Jonsdottir G
1999, Azhari N ve ark. 2004, Garne E 2006, Hanslik A ve ark. 2006, Demir T ve ark.
2008).

Cerrahi olmayan kapatmanin avantajlari; ‘kardiyopulmoner bypass’ sonucu
gelisebilecek olumsuzluklarin 6nlenmesi, agrisiz bir islem olmasi ve torakotomi
skarmnin bulunmamasi, 24 saatten daha az hastanede kalis siiresi ve hizli diizelmedir.
Bu cihazlar ile yapilan kapatma girisimlerinin timiinde cerrahi kapatmaya gore daha

fazla oranda kiigiik rezidiiel kagak olmaktadir (Butera G ve ark. 2006, Amin Z 2006).
Transkateter Kapatma Sonrasi Izlem

Hastalara proflaktik olarak 6 ay boyunca oral yoldan 3 mg/kg/giin asetil
salisilik asit tedavisi verilmektedir. islem sonrasit EKO’da rezidiiel atriyal sant olup

olmadigi, pulmoner ven, koroner siniis, vena kava akimi, mitral ve trikiispit

kapaklarin fonksiyonlari kontrol edilmelidir (Park MK 2009).
Cerrahi Kapatma

Cerrahi ve cerrahi dis1 kapatma uygulanan hastalar arasinda prognoz ve
yasam beklentisinde farklilik yoktur (Murphy JG ve ark. 1990). Sag ventrikiil voliim
artis1 varligr defektten soldan saga onemli diizeyde olan santa baglidir ve cerrahi

tedavi cogunlukla ¢ocukluk ¢aginda yapilir.
Endikasyonlar ve Zamanlama

1. Yalnizca Pulmoner/sistemik kan akimi orani (Qp/Qs) > 1.5/1 olan ve
transkateter kapatmaya uygun olmayan hastalara cerrahi tedavi uygulanir.
Kendiliginden kapanma olasilii olmasi ve c¢ocuklarin defekti iyi tolere etmesi

nedeniyle ameliyat genellikle 2-4 yasina kadar geciktirilir.
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2. KKY tibbi tedaviye yanmit vermiyor ve transkateter kapatmaya uygun

degilse siit cocuklugu doneminde cerrahi uygulanir.

3. Yiiksek pulmoner vaskiiler diren¢ cerrahi icin bir kontrendikasyon

olusturabilir.

Pulmoner hipertansiyonla sonuglanan ASD’li hastalarda defektin kapatilmasi
pulmoner basingta, RV ve RA hacimlerinde diisiisle sonug¢lanmaktadir (Schoen SP ve
ark. 2006, Altindag T ve ark. 2010). Pulmoner hipertansiyon olmaksizin daha kiigiik
santli asemptomatik hastalarda ASD kapatiimasindan sonra fonksiyonel
kapasitelerinin arttigi goriilmistiir ( Brochu MC ve ark. 2002). Bu nedenle, ASD

kapatma zamanlamasi tartismalidir.
Mortalite

Hastalarin mortalite riski % 0.5’den daha az olmakla birlikte kiigiik siit

cocuklart ve pulmoner vaskiiler direnci yiiksek olanlarda risk daha yiiksektir (Park

MK 2009).
Komplikasyonlar

Ameliyat sonrasi erken donemde serebrovaskiiler bozukluk ve aritmiler
gelisebilir (Park MK 2009).

3.2.2. Ventrikiiler Septal Defekt
Sikhk

Konjenital kalp hastaliklar1 arasinda VSD en sik goriilenidir (Lloyd-Jones D
ve ark. 2009, Scully B ve ark. 2010) ve yaklasik olarak 1000 dogumda 1 goriiliir
(Komatsu K ve ark. 2007).

Patofizyoloji

VSD’in biiytikliigii, pulmoner vaskiiler direng diizeyiyle birlikte soldan saga
santin baglica belirleyicisidir. Kiiciik VSD’lerde (< 0.5 cm?), VSD restriktif olarak
adlandirilir ve sag ventrikiiler basinglar normaldir. Sol ventrikiilde yiiksek basing
olmasindan dolayr sant soldan saga dogrudur ve miktarin1 defektin biiytikliigi
belirler. Biiylik nonrestriktif VSD’lerde (> 1 cm?), sag ve sol ventrikiiler basing
esitlenmistir ve santin yonii pulmoner vaskiiler direncin sistemige orani ile belirlenir

(Bridges ND ve ark. 1991)
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Biiyiik VSD’li hastalarda dogumdan sonra pulmoner vaskiiler direng yliksek
kalabilir ve soldan saga santin miktar1 baslangigta sinirli diizeyde kalabilir. Dogum
sonrasinda ilk birka¢ haftada pulmoner vaskiiler direngte azalmaya bagli olarak
soldan saga sant giderek artar ve semptomlarda belirginlesme goézlenir. Erken siit
¢ocuklugu doéneminde, pulmoner vaskiiler direng hafifce yiikselmistir ve pulmoner
vaskiiler hipertansiyona yol agan onemli etken, artmis pulmoner kan akimidir.
Artmig pulmoner vaskiiler kan akimi sonucu pulmoner vaskiiler obstruktif hastalik
geligir. Pulmoner direncin sistemik dirence orani 1:1’e yaklastigi zaman, sant iki
yonli olur ve kalp yetersizligi bulgular1 hafiflerken hasta siyanotik hale gelir
(Hornberger LK ve ark. 1989)

Soldan saga sant miktar1 kiiclik ise (Qp/Qs <1.75:1), kardiyak odaciklar fark
edilecek kadar biiyiik degildir ve pulmoner vaskiiler yatak normaldir. Santin biiyiik
olmasi durumunda (Qp/Qs>2:1), sol atrial ve ventrikiiler asir1 hacim yiikii ile birlikte
sag ventrikiiler ve pulmoner arteriyel hipertansiyon meydana gelir. Ana pulmoner

arter, sol atriyum ve sol ventrikiil biiyiimiistiir (Leung MP ve ark. 1987).
Patoloji

Ventrikiiler septum; kiiclik membrandz kisim ve genis muskiiler kisimdan
olusur. Muskiiler septumun ii¢ boliimii vardir: inlet septum, trabekiiler septum ve
outlet septum. Trabekiiler septum anterior, posterior, orta ve apikal kisimlara ayrilir.
Bu nedenle VSD membrandz, inlet, outlet (veya infundibuler), midtrabekiiler,
anterior trabekiiler, posterior trabekiiler, apikal muskiiler defekt olarak siniflandirilir

(Park MK 2009).

a. Membranoz septum defekti: En yaygin VSD subtipi ventrikiiler septumun
(VS) membrandz kisminin kaybiyla ve VS-muskiiler septumun ikinci kisminin
gelisiminde defektle karakterize perimembranéz VSD'dir (Soufflet V 2010, Reller
MD 2008). ilging olarak, membrandz VS muskiiler VS'un biiyiimesi bitmeden (Ic,ten
N 1996) once biiylimeye baslamaz, atriyoventrikiiler endokardiyal yastik hiicreleri ve
inlet muskiiler VS'un etkilesimi ile birlikte membranéz VS gelisimi gosterilmistir
(Meredith M 1979, Lamers W 2002). Membrandz VS muskiiler VS'dan gelismeyip
yalnizca endokardiyal yastik hiicrelerinden kaynaklanmaktadir (Komatsu K 2007).

Membrandz defekt, membrandz septumun komsulugunda degisik miktarlarda

muskiiler doku da igerir (perimembranéz VSD). Perimembranéz VSD’ler inlet
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(atrioventrikiiler kanal tipi), perimembrandz trabekiiler veya perimembrandz outlet

(tetraloji tipi) defektler olarak adlandirilir (Komatsu K 2007).
b.Outlet (infundibuler) defekt: Tiim VSD’lerin %5-7’idir.
c. Inlet (veya AV kanal) defekt: Tiim VSD’lerin %5-8’ini olusturur.

d. Trabekiiler defekt: Tim VSD’lerin %5-20’sini olusturur. Sag taraftan
bakildiklarinda siklikla birden fazla olduklar1 goriiliir. Apikal muskuler defekt kalp

apeksinin yaninda oldugu i¢in goriintiilenmesi ve onarimi zordur.

e. Anterior (marjinal) defekt:Genellikle birden fazla, kiiciik ve tortliydzdiir.
“Isvigre peyniri’’ tipindeki birden fazla muskiiler defektin (ventrikiiler septumun

tiim komponentlerini igerir) cerrahi yolla kapatilmasi ¢ok zordur (Park MK 2009).

1. Defektlerin boyutu; hemodinamik ydnden Onemi olmayan ufak bir
defektten, KKY ve pulmoner hipertansiyonun eslik ettigi biiyiikk defektlere kadar
degisebilir.

2. Infundibuler defektte aort kapagmin sag koroner kapisi defekte dogru
herniye olarak VSD santinda azalmaya yol acabilir ancak bu durum aort
regilirjitasyonu (AY) ve RV ¢ikis yolunda darlik ile sonuglanir. Bazen sag ve/veya
nonkoroner kasta perimembranéz defekte dogru benzer bir herniasyon
goriilebilmektedir (Park MK 2009).

1. PERIMEMBRANGZ
2 MUSKULER
A) INLET
8) OUTLET .
C) TRABEKULER

Sekil 5: VSD’nin tipleri ve yerleri
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Sekil 6: Solda kiiciik perimembrandz tip VSD, sagda biiylik muskiiler tip VSD
Klinik Ozellikler
Oykii

1.Kiigiik VSD’li hastalar siklikla asemptomatiktir, biiylime-gelisme geriligi

gbzlenmez.

2.0rta-genis VSD’li hastalarda siit ¢ocuklugu donemi boyunca biiyiime-
gelisme geriligi, egzersiz toleransinda azalma, tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 ve

KKY goreceli olarak siktir.

3.Uzun siireli pulmoner hipertansiyon varsa; siyanoz olusmasi ve aktivite

diizeyinde azalma Gykiisii olabilir.

4. VSD bazen ¢ok sessiz ve sakin seyirli olup, kendiliginden iyilesir. Bazi
olgularda ise zamaninda ve erken tibbi-cerrahi tedavi uygulanmamasi durumunda
yasamin erken doneminde bile mortalite ve onarilamaz komplikasyonlara yol acabilir

(Park MK 2009).

Konjenital hastalik olmasina ragmen, bazi1 olgularda ne dogumda ne de
yasamin erken donemlerinde tan1 konulamayip ilk tan1 yasinda ancak morbidite ve
mortaliteyi olumsuz etkileyen agir pulmoner arter hipertansiyon gelistikten sonra
saptanabilir (Nikyar A ve ark. 2011).

Fizik inceleme

1. Kiigiik VSD’li siit ¢ocuklar1 iyi gelismistir ve siyanozlar1 yoktur. Genis
VSD’li bebeklerde yasamin ilk 2-3 ayliktan 6nce kilo almada zorluk ve KKY
bulgular1 gelisebilir. Eisenmenger sendromu gelisen olgularda siyanoz ve

parmaklarda gomaklasma olabilir.
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2. Sternum sol alt kenarinda sistolik tril alinabilir. Genis santhh VSD’li

hastalarda prekordiyumda belirginlesme ve hiperaktivite dikkati ¢eker.

3. P2 siddeti kiiciik santta normal iken, genis santta orta derecede artmistir.
Pulmoner hipertansiyon veya pulmoner vaskiiler obstruktif hastalik gelisen
hastalarda S2 siddetli ve tektir. Sternumun sol alt kenarinda 2-5/6 degisen
derecelerde regiirjitan sistolik {iflirlim duyulur. Ufiiriim holosistolik veya erken

sistolik olabilir.

4. Infundibuler VSD’li hastada AY’ne ait 1-3/6 degisen derecelerde erken
dekresando diyastolik tifiiriim duyulabilir (Park MK 2009).

EKG
1. Kiiciik VSD’li hastalarda EKG normaldir.

2. Orta VSD’li hastalarda sol ventrikiil hipertrofisi (LVH) ve bazen LAH
saptanabilir.

3. Genis defektli hastalarda EKG’de BVH ve/veya LAH gortliir.
4. PVOH gelistiyse EKG’de sadece RVH vardir (Park MK 2009).
Direkt Grafiler

1. LA, LV ve bazen RV’1 igeren degisik derecelerde kardiyomegali bulunur.
Pulmoner vaskiilarite artar. Kardiyomegali derecesi ve pulmoner vaskiilaritede artma

dogrudan sol-sag santin miktari ile iligkilidir.

2. PVOH, ana pulmoner arter (PA) ve hiler pulmoner arterler belirgin
genisler; ancak periferik akciger alanlari iskemiktir. Kalp biiyiikligii ¢ogu olguda
normaldir (Park MK 2009).

A

Pubmanes
hanea

| .

Sekil 7: VSD’nin telekardiyografi bulgular
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Sekil 8: Eisenmenger Sendromu (budanmis aga¢ manzarast)
EKO

iki boyutlu ve doppler EKO ¢aligsmalar1 ile defektin sayis1, boyutu ve kesin
yerlesimi belirlenir; PA basinct hesaplanabilir. Eslik eden diger anomaliler
saptanabilir, santin miktar1 tahmin edilebilir. Ventrikiiler septumun genis, kompleks
bir yapist oldugundan defektin yeri ve biiylikligiiniin tam belirlenmesi igin

sistematik degerlendirme yapilmali, birden fazla goriintii elde edilmelidir.

Membranéz VSD aort kapagiyla, inlet VSD trikiispit (AV) kapakla ve
infundibuler VSD ise semilunar kapaklarla yakin iligkidedir.

Membrandz septum aort kapagi ile yakin iliskilidir. Apikal ve subkostal ‘’bes
bosluk’’ goriintiilerde LV ¢ikis yolunda, hemen aort kapaginin altinda goriliir.

Sekil 9: EKO ile solda biiylik muskiiler, sagda kii¢iik muskiiler trabekiiler VSD
gorlilmekte
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Inlet septum en iyi apikal veya subkostal dort bosluk bakisinda AV

kapaklarin hemen altinda goriintiilenir.

Ventrikiiler septumun en biiyiikk kismimni trabekiiler septum olusturur ve
membrandz septumdan kalp apeksine kadar devam eder. Dort tip trabekiiler VSD
vardir: Bunlar; anterior, midmuskuler, apikal, posteriordur. Apikal VSD Kkalp
apeksinin yaninda goriiliir. Papiller kas diizeyinde goriilen ventrikiiler septumun
tiimii trabekiiler septumdur (Park MK 2009).

Dogal Seyir

VSD’nin kendiliginden kapanma olasiligt % 11-71 arasinda degismektedir
(Eroglu AG ve ark. 2003, Ahunbay G ve ark. 1999, Onat T ve ark. 1998, Moe DG ve
ark. 1987).

1. Membrandz veya muskiiler VSD’lerin % 30-40’1 yasamin ilk 6 ayinda
kendiliginden kapanmaktadir. Kiigiik defektlerde bu durum daha siktir. Yastaki arts
ile birlikte VSD boyutu artmayip zamanla kiiciilebilir. inlet defektler ve outlet

defektler kiigiilmez veya kendiliginden kapanabilir.
2. Genis VSD’li siitcocuklarinda, genellikle 6-8 haftadan sonra KKY gelisir.

3. Genis VSD’li hastalarda yasamin 6-12 aylik kadar erken déneminde
PVOH gelismeye baslayabilir; ancak sag-sol santa yol agmasi siklikla 10 yasindan

sonra olur.

4. Genis defekti olan siit ¢ocuklarinda bazen infundibuler darlik gelismesi

sonucu sol-sag sant biiylikliigiinde azalma ile birlikte sag-sol sant goriilebilir.

5. Seyrek olarak enfektif endokardit ortaya ¢ikabilir (Park MK 2009).

EISENMENGER
SENDROMU

Sekil 10: Biiyiik VSD’ de Eisenmenger sendromu gelisimesi
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Yonetim
Tibbi

1. KKY geligen siitcocuklarinda biiylime geriliginin diizelip diizelmeyecegini
gormek icin 2-4 ay siireyle digoksin ve diiiretikler ile tedavi gerekir. Potasyum
kaybini azaltmak i¢in spironolakton eklenmesi diisiiniilebilir. Beraberinde kullanilan
kaptopril gibi art yilikii azaltict ajanlar giderek kabul gormiistiir. Anjiotensin
dontistiiriicii enzim (ACE) inhibitorleri serum potasyum diizeylerini artirabilir.Bu
durumda  spironolakton veya potasyum destegi kesilmelidir. Yiiksek kalorili
mamalar kullanilarak, nazogastrik tiip veya oral yolla sik besleme yararli olabilir.
Anemi kontrol edilmeli, eksiklik saptanirsa tedavi verilmelidir. Bu gibi 6nlemlerle
cerrahi tedavi geciktirilebilir. VSD’nin kendiliginden kiigiilmesi ve kapanmasi

beklenebilir.
2. Pulmoner hipertansiyon gelismemisse, egzersiz kisitlamasi gerekmez.

3. Enfektif endokardite karsi, agiz i¢i ve dis hijyeninin saglanmasi ve dis

tedavisi girisimlerinde uygun antibiyotik proflaksisi verilmesi son derece 6nemlidir.

4. Muskiiler VSD’lerde ‘’semsiye’” cihazi kullanilarak cerrahi olmayan

kapatma miimkiindiir; ancak halen deneysel asamadadir (Park MK 2009).
Cerrahi
Endikasyonlar ve Zamanlama

1. Konjestif kalp yetmezligi gelisen ve bilyime geriligi olan genis VSD’li
stitgocuklart ilk olarak digoksin, ditiretikler ve art yiikii azaltan ilaglar ile tedavi
edilir. Biiylime geriligi tibbi tedaviyle diizelmiyorsa, hayatin ilk 6 aymnda cerrahi
uygulanmalidir. Tibbi tedaviye yanit veren siitgocuklarinda cerrahi geciktirilmelidir.
PA basinct sistemik basincin % 50’sinden fazlaysa, ilk yasin sonuna kadar cerrahi

kapatma yapilmalidir.

2. Bir yasindan sonra PA basincina bakilmaksizin, Qp/Qs orani en az 2:1 olan

onemli sol-sag sant varliginda cerrahi kapatma gereklidir.

3. Pulmoner hipertansiyon bulgusu olan; ancak KKY veya biiyiime geriligi
olmayan siitgocuklarina, 6-12 aylikken kalp kateterizasyonu yapilmalidir. Kalp

kataterizasyonundan hemen sonra cerrahi uygulanir. Genis VSD’li ve pulmoner
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damar direnci yiiksek olan daha biiyiik siitcocuklar1 en kisa siirede ameliyat

edilmelidir.

4. Kicik VSD’si olan ve KKY bulgusu olmayan veya pulmoner
hipertansiyon gelismemis olan 6 ayliga ulasan siit ¢ocuklari, ¢ogunlukla cerrahi
tedaviye aday degildir. Qp/Qs orani 1,5:1’den az olan kiigiik VSD’li hastalara

,cerrahi uygulanmasi gerekmemektedir.

5. Pulmoner/sistemik vaskiiler direng orani 0.5 ve daha yiiksek olan veya sag-
sol sant hakimiyetiyle birlikte PVOH bulunan hastalarda ise, cerrahi tedavi
kontrendikedir.

6. VSD’ler i¢in cerrahi yaklasim, en yaygin pediatrik kardiyak cerrahi islem
olmaya devam etmektedir. VSD kapatma girisimi uygulanan 6 aydan kii¢iik ¢cocuklar
icin, cerrahi tedavi sirasinda viicut agirligindaki her fazla kilo hastanede 2-3 giin
daha az siire kalma ile sonuglanmaktadir. VSD onarimi gegiren 6 aydan daha kiigiik
hastalar viicut tartilarindaki her bir kilogram diisiis ic¢in risk analizi yapilarak
degerlendirildiginde kompozit riskin 1.8 kat artis gosterdigi buna karsin 6 aydan
biiyiik ¢ocuklarda onemli bir farklilik bulunmadigi goriilmistir. VSD kapatma
tedavisi uygulanan bebeklerde viicut tartis1 hastanede kalma siiresi ve morbiditenin

onemli bir belirleyicisi olmaya devam etmektedir (Anderson BR ve ark. 2013).
Yontem

1. Ek lezyonlar tam onarimi zorlastirmadik¢a palyatif girisim olarak PA

banding artik uygulanmamaktadir.

2. Defektin dogrudan kapatilmasi i¢in, hipotermik kardiyopulmoner bypass
altinda tercihen sag ventrikiilotomi yapilmadan uygulanmaktadir. Apikal VSD’lerde

apikal sag ventrikiilotomi gerekebilir (Park MK 2009).
Mortalite

Cerrahi tedavinin mortalite riski %]1’den daha azdir. Yas1 2 ayliktan kiigiik

cocuklarda, ek defekti olup birden ¢ok VSD’si olan siitgocuklarinda mortalite orani

daha yiiksektir (Park MK 20009).
Komplikasyonlar

1. Sag ventrikiilotomi ile onarim yapilan hastalarda RBBB gelismesi goriilen

bir durum olup ¢ogunlukla purkinje liflerinin harabiyetine baghdir.
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2. Hastalarin %10’undan azinda goriilen RBBB ile birlikte sol anterior
hemiblok ani 6liimiin tartismali nedenidir.Bu durum; pacemaker gerektiren tam AV

blogu olan hastalarin %1-2’sinde goriiliir.
3. Rezidiiel sant %5’ten az olguda olusur.
4. Seyrek olarak trikiispit kapak ve aort kapak zedelenmesi goriilebilir.

5. Norolojik komplikasyonlarin goriilme sikligi, dogrudan dolasim arresti

stiresi ile iliskilidir (Park MK 20009).
3.2.3. Patent Duktus Arteriozus
Sikhik

Prematiireler harig, PDA tiim dogustan kalp defektlerinin %5-10"unu
olusturur. Kizlarda daha siktir (erkek/kiz orani 1:3) (Park MK 2009).

Patofizyoloji

PDA’un  hemodinamik Ozellikleri yoniinden VSD ile benzerlik
gostermektedir. Sol-sag santin miktar;; duktus kiiciik ise duktus tarafindan
olusturulan diren¢ (¢ap, uzunluk, tortiyozite) ve duktus genis ise (sant bagimli)
pulmoner vaskiiler direng diizeyi ile belirlenir. Bu nedenle PDA’da KKY’nin
baslangi¢ sekli VSD’dekine benzer (Park MK 2009).

PDA diizeyinde aortada (gikan aorta ve transvers arkta) genisleme olur; diger
bosluklarda ve damarlardaki genisleme VSD’deki genislemeler ile ayni olup, ayni
zamanda artmis kan akimi miktarimi da gosterir. Bu nedenle, PDA’da gdgiis
grafisinde LA, LV, genis ¢ikan aorta ve PA’de genisleme ile birlikte pulmoner
vaskiilaritede artma goriiliir. Aorta genislemesine ragmen genellikle anormal bir kalp
gdlgesine neden olmaz; ¢linkii aort damar1 kalp golgesi sinirlarini olusturmaz. Bu

nedenle, PDA direkt grafilerde VSD’den ayirt edilemez (Park MK 2009).

Kiiciik santli PDA’da, sol ventrikiildeki genisleme ¢ok azdir; bu nedenle
EKG ve gbgilis grafisi normale yakindir. Hem sistolde hem de diyastolde aorta ve PA
arasinda onemli bir basing farki olustugundan, kalp dongiisiiniin her iki fazinda da
sol-sag sant sonucu karakteristik devamli {iftirlim olusur. Kii¢iik santli hastalarda PA
basinci normal oldugundan P2 siddeti normaldir (Park MK 2009).
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Orta miktarda santli PDA’da, pulmoner kan akiminin artmasiyla birlikte kalp
orta derecede genisler. Genisleyen kalp bosluklar LA, LV ve PA segmentidir. Orta
VSD’deki gibi, EKG’de LV hipertrofisi goriiliir. Karakteristik devamli iifiirime ek
olarak, mitral kapaktaki goreceli darlik nedeniyle apikal diyastolik akim rulmam
duyulabilir. Siddetli kalp tfiirimiinden ayirt edilebilirse, P2 siddetinin hafifce arttigi
saptanabilir (Park MK 2009).

Genis PDA’da belirgin kardiyomegali ve pulmoner vaskiilarite artis1 gézlenir.
Sol ventrikiil ve sol atriumda asir1 hacim yiikii olur; EKG’de sol ventrikiil
hipertrofisi, bazen de sol atriyal hipertrofi goriiliir. Aort basincinin pulmoner artere
dogrudan yansimasi pulmoner hipertansiyona ve sag ventrikiil hipertansiyonuna
neden olur, EKG’de sag ventrikiil hipertrofisi goriiliir. Devamli iifiirtime, goreceli
mitral darlik nedeniyle olusan apikal giiriiltiili diyastolik rulman eslik eder.

Pulmoner hipertansiyon nedeniyle P2 siddeti artar (Park MK 2009).

Genis PDA tedavi edilmezse duktus diizeyinde iki yonli (sag-sol ve sol-sag)
santa yol acarak PVOH olusabilir. Iki yonlii sant nedeniyle yalmizca viicudun alt
yarisinda siyanoz olusabilir (diferansiyel siyanoz). Eisenmenger sendromlu
VSD’deki gibi, santin miktar1 azaldigi i¢in kalbin boyutu normale doner. Periferik
pulmoner vaskiilarite azalir; ama santral hiler damarlar ve ana PA segmenti ciddi
pulmoner hipertansiyon nedeniyle belirgin genistir. LV’in artmis hacim yiikii ortadan
kalktigindan EKG’de sadece RV hipertrofisi goriiliir. Santtaki azalma nedeniyle
oskiiltasyonda devamli dflirim veya apikal rulman duyulmaz. Pulmoner

hipertansiyon nedeniyle S2 tek ve siddetli duyulur (Park MK 2009).

PDA yaygin gorillen bir KKH’dir. Patent duktus arteriozus ile iligkili
pulmoner arteriyel hipertansiyona neden olan artmis pulmoner basing ya artmis
pulmoner kan akimina ya da artmis pulmoner vaskiiler rezistansa (PVR) sekonder
olarak olusur (Beghetti M ve Tissot C 2009). PAH sadece pulmoner kan akimi
artisindan kaynaklaniyorsa, PDA kapatilmas1 sonrasinda tamamen c¢oziilebilirken
PVR ile iligkili PAH ise, PDA kapatmasindan yarar gormeyebilir (Farber HW ve
Loscalzo J 2004 ).
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Patoloji

1. Sol PA ve inen aorta arasindaki normal fotal yapinin dogumdan sonra da
devam etmesidir. Defekt sol subklaviyan arter c¢ikisinin yaklasik 5-10 mm
distalindedir.

2. Duktus genellikle koni seklinde olup PA’ya agilan kiigiik bir orifisi vardir;
bu durum orifis kan akimin1 kisitlar (Park MK 2009).

Klinik Belirtiler
Oykii
1. Duktus kii¢iikse hastalar genellikle asemptomatiktir.

2. Genis santlit PDA; alt solunum yolu hastaligi, atelektazi ve KKY’ye neden

olabilir.

3. Genis santli PDA’l1 ¢ocuklarda egzersiz dispnesi goriilebilir (Park MK
2009).

Fizik inceleme
1. KKY olan siitgocuklarinda tasikardi ve takipne gelisebilir.

2. Genis nabiz basinciyla birlikte sigrayict periferik nabiz karakteristik

bulgular1 olup santin kii¢iikliigiinde bu bulgular goriillmeyebilmektedir.

3. Prekordiyum hiperaktiftir. Sol iist sternal kenarda sistolik trill olabilir. P2
genellikle normaldir, ancak pulmoner hipertansiyon varsa siddeti artar. En iyi sol
klavikula alti ve sternumun sol istiinde duyulabilen 1-4/6 arasinda degisen

derecelerde devamli (makine sesi) tifiirlimii vardir.

4. Kiiciik bebeklerde veya pulmoner hipertansiyonu olan kiiclik

stitgocuklarinda sol {ist sternal kenarda kresendo sistolik iiflirim duyulabilir.

5. PVOH gelistiginde sag-sol sant sadece viicudun alt yarisinda siyanoza

neden olur (diferansiyel siyanoz) (Park MK 2009).
EKG

PDA’da EKG bulgulart VSD’dekine benzer. Kiigiik-orta PDA’larda normal
EKG veya LVH goriilebilir. Genis PDA’da ise BVH saptanabilir. PVOH gelisen
olgularda RVH vardir (Park MK 2009).
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Direkt Grafiler
Bulgular VSD’ye benzer.
1. Kiigiik santhh PDA’da go6giis grafisi normal olabilir.

2. Orta-genis santlh PDA’da LA, LV ve ¢ikan aortanin genislemesinden

dolay1 degisik derecelerde kardiyomegali bulunabilir. Pulmoner vaskiilarite artmustir.

3. PVOH gelisirse kalp boyutu kiiciiliir. PA segmenti ve hiler damarlar
belirginlesir (Park MK 2009).

EKO

1. Hastalarin ¢ogunda PDA goriintiilenebilir. iki boyutlu EKO ile yiiksek
parasternal  bakista veya suprasternal c¢entik bakisinda PDA  boyutu

degerlendirilebilir.

2. Sample volume PA duktusun acildigi yerin hemen proksimaline

yerlestirilerek yapilan doppler ¢alismalarinda 6nemli fonksiyonel bilgiler saglanir.

3. LA ve LV boyutlari ile dolayl1 olarak sol-sag santin miktar1 degerlendirilir.
Santtan gecen akim arttikca bu odaciklar genisler (Park MK 2009).

Dogal Seyir

1. Prematiirlerin aksine miadinda dogmus yenidoganlarda ve ¢ocuklarda PDA
kendiliginden kapanmaz. Bunun nedeni miadinda dogan bebeklerde goriilen
PDA’nin; prematiirdeki duktusta oksijene yanitinin azalmasindan ¢ok, duktal diiz

kasin yapisal anomalisinden kaynaklanmasidir.

2. Sant genis oldugunda KKY ve/veya tekrarlayan akciger enfeksiyonu
gelisir.

3. Pulmoner hipertansiyonla birlikte genis PDA tedavi edilmezse PVOH
geligebilir.

4. Enfektif endokardit goriilebilir (Park MK 2009).
Ayiric: Tam

PDA’nin devaml {ifiiriimiine benzeyen kalp iifiiriimii ve/veya si¢rayict nabza

yol acan durumlarda ayirici tan1 yapilmalidir;

1. Koroner arteriyovenoz fistiil
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2. Sistemik arteriyovenoz fistiil

3. Pulmoner arteriyovendz fistiil

4. Vendz hum

5. Aort yetmezligi ile birlikte VSD

6. Pulmoner kapak yoklugu

7. Persistan trunkus arteriyozus

8. Aortopulmoner septal defekt (aortopulmoner pencere)
9. Periferik PA darlig1

10.Valsalva siniis anevrizmasi riiptiirii

11. RA i¢ine agilan total anormal pulmoner venéz doniis (TAPVD) (Park MK
2009).

Yonetim
Tibbi

1. Miadinda dogan PDA’li bebeklerde indometazin etkili olmadigindan

kullanilmamalidir.

2. Konjestif kalp yetmezligi gelistiginde digoksin ve diliretiklerle standart

dekonjestif tedavi uygulanir.
3. Pulmoner hipertansiyon yoksa egzersiz kisitlamasi gerekmez.

4. Gerektigi durumlarda subakut bakteriyel endokardit proflaksisi
uygulanmalidir (Park MK 2009).

Cerrahi Olmayan Kapatma

Cesitli cihazlar kullanilarak duktusun katater yoluyla kapatilmasinin basari
oranlar1 merkezlere ve cihazlara gore degismektedir. Bir¢ok merkezde, capr 4
mm’den kiiciik duktus koille ve daha genis olanlar Amplatzer PDA cihaz1 ile

kapatilmaktadir (Park MK 2009).
Cerrahi Kapatma

Hemodinamik olarak onemli duktus, yasa bakilmaksizin cerrahi veya

girisimsel tekniklerle kapatilmalidir. Hemodinamik olarak 6nemi olmayan kiiciik
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duktuslarda cerrahiden ¢ok cerrahi olmayan girisimsel kapatma tedavisi
uygulanmaktadir. Hastalar cerrahi olmayan kapatma tekniklerine uygun degilse,
cerrahi kapatma yeglenir. PVOH bulunmast cerrahi igin kontrendikasyondur.
Konjestif kalp yetmezligi, pulmoner hipertansiyon veya tekrarlayan pnomonili

stitcocuklarma erken cerrahi tedavi uygulanmalidir (Park MK 2009).
3.2.3.1. Prematiir Yenidoganlarda PDA
Sikhik

Dogum agirlig1 1750 gramdan diisiik bebeklerin % 45’inde ve 1200 gramdan
diisiik bebeklerin yaklasik %80’inde PDA’nin klinik bulgular1 goriilmektedir.
Dogum agirligt 1750 gramdan az olan prematiire bebeklerin %15’inde ve 1500
gramdan diisiik bebeklerin %40’1inda 6nemli PDA ile birlikte KKY gelismektedir
(Park MK 2009).

Patofizyoloji

1. Hiyalen membran hastalig1 iyilesen premature bebekte PDA Onemli bir
sorundur. Oksijenizasyonda diizelmeyle birlikte PVR hizla dismesine karsin
immatiir prematiire yenidoganlarda duktusun oksijene yanitsizlig1r nedeniyle duktus
acik kalmaktadir. Sonugta olusan genis sol-sag sant akcigerleri sertlestirdigi i¢in

bebegi ventilatérden ve oksijen tedavisinden kurtarmak zorlasmaktadir.

2. Bebek uzun siire ventilator ve oksijen tedavisi almak zorunda kalirsa,
pulmoner hipertansiyon (kor pulmonale) ve sag kalp yetersizligi ile sonuglanan
bronkopulmoner displazi gelisir. Prognozu diizeltmenin anahtar1 erken tani ve uygun

yonetimdir (Park MK 2009).
Klinik Ozellikler

1. Prematiir yenidogandaki onemli PDA kuskusunda, oykii onemlidir.
Hiyalen membran hastaligi olan prematiir bebekte dogumdan sonraki ilk birkag
giinde kismen diizelme olur. Sonrasinda bebegi ventilatérden ayirmak giiclesir veya

oksijen gereksinim artar. Apne ve bradikardi ataklari baslangig belirtileri olabilir.

2. Fizik muayenede sigrayici periferik nabizlar, hiperaktif prekordiyum ve
tagikardi saptanir. Sol klavikula alt1 veya sternum sol iist kenarinda devamli iifiiriim
tan1 koydurucu olmakla birlikte iifiirtim de duyulabilir. Premature bebekte asir1 sivi

yiiklenmesi de PDA benzeri semptomlara yol acabilir.
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3. EKG tan1 koydurucu olmayip siklikla normaldir; bazen LVH goriilebilir.

4. Entlibe olmayan daha iri premature bebeklerde direkt grafide
kardiyomegali pulmoner 6dem bulgulari veya pulmoner vaskiilarite artigi dikkati

¢ekebilir.

5. ki boyutlu EKO ve renkli doppler akim calismalariyla kesin anatomik ve
fonksiyonel bilgi saglanir. Duktusun; ¢api, uzunlugu, sekli ve PA basmci

degerlendirilir (Park MK 2009).
Yonetim

Bebek semptomatikse, duktusun farmakolojik veya cerrahi yolla kapatilmasi
gerekir. Asemptomatik olgularda kiigiik duktusun kendiliginden kapanma olasilig1
nedeniyle tibbi tedaviyle 6 ay izlenir (Park MK 2009).

Tibbi

1.120 ml/kg/giin siv1 kisitlamasi, diiiretik (furosemid 1 mg/kg, 2-3 kez) 24-48
saat denenebilir; ancak basar1 sans1 diisiiktiir. Digoksin, hemodinamik yararinin az

olmasi ve toksisite riski nedeniyle 6nerilmemektedir.

2. PDA tibbi olarak indometazin ile kapatilabilir; bazen tek kiirle kapanma

saglanamayabilir ve tekrarlanmasi gerekebilir.

3. Diger bir tibbi tedavi olarak 3 giinliikkken baglanan ibuprofenin indometazin
kadar etkili oldugu gosterilmistir. Ibuprofen tedavisi ile oligiirinin daha az goriildiigii

ve serebral kan akimi {izerine daha az yan etkisinin oldugu bildirilmistir (Park MK
2009).

Cerrahi

Tibbi tedavi basarisiz ve indometazin kontrendike ise, duktusun cerrahi

olarak ligasyonu yapilmaktadir (Park MK 2009).
3.2.4. Endokardiyal Yastik Defekti
Sikhik

Komplet EYD (komplet AV kanal defekti) kalp hastaliklarinin %2’sini
olusturur. Komplet EYD’li hastalarin %70’1 Down sendromludur. Down sendromlu

cocuklarin % 40’mnda dogustan kalp defekti bulunur ve bu defektlerin %50’si
EYD’leridir (Park MK 2009).
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Patoloji

1. Ostium primum ASD, interventrikiiler septumdaki VSD, mitral kapak
anteriorunda ve trikiispit kapak septal yaprake¢igindaki kleft komplet EYD’yi
olusturur. Bu defektlerin bir sonucu olarak atriyumlar ve ventrikiiller arasinda
santlar, LV-RA sant1 ve AV kapak regiirjitasyonu goriliir. Ventrikiiller aras1 sant
olmadan iki AV kapak orifisi varsa; defekt parsiyel EYD veya ostium primum ASD

olarak adlandirilir.

2. Komplet ve parsiyel EYD formlarinin ikisi de ventrikiiler septumun inlet
kisminin eksikligi, muskiiler septumun ‘’kasikla oyulmus’® goriintiisli, asir1 uzun
infundibuler septum ve aort kapaginin anormal pozisyonuyla karakterizedir. Bunun
sonucunda  ventrikiil ¢ikis yolunda uzama ve daralmayla sonuglanir.

Anjiyomiyokardiyumda karakteristik ‘’kugu-boynu deformitesi’’ olusur.

3. Komplet EYD’de atriyal ve vetrikiiler odaciklarin baglantis1 tek bir kapak
orifisiyle olur; oysa parsiyel formda ayr1 mitral ve trikiispit orifisleri vardir. Ortak

AV kapakta genellikle bes yaprak¢ik bulunur.

4. Komplet EYD olgularinin ¢ogunda, AV orifisleri RV ve LV ile esit
iliskidedir. Ancak bazi hastalarda orifisler baslica tek ventrikiile acilir, diger
ventrikiiller hipoplastiktir. Bir ventrikiiliin hipoplazisi tek ventrikiil onarimini

gerektirebilir.

5. Komplet EYD i¢in evrensel bir siniflama yoktur. Rastelli siniflamasi;
anterior ‘bridging’ yaprakeiklarin ventrikiiler septumun ucu veya RV papiller
kaslariyla iliskisine dayanir. Tip A’da anterior bridging yaprakc¢ik ventrikiiler septum
ucuna sikica baglanir. EYD’lerin %50-70’1 bu sekildedir. Bu siklikla Down
sendromuyla birliktedir. Tip B’de anterior bridging yaprake¢ik ventrikiiler septum
ucuna baglanmaz; daha ¢ok anormal RV papiller kaslarina baglanir. Tip C’de serbest

ylizen anterior yaprak¢ik anterior papiller kasa baglanir.

6. Eslik eden kalp anomalileri: Kanal tetraloji hastalarin %6’sinda goriiliir,
aortanin %50’den fazla overriding yaptig1 ¢ift ¢ikish sag ventrikiil (%6) ve biiyiik
arter transpozisyonu (BAT) dir (%3) (Park MK 2009).

30



Klinik belirtiler
Oykii

Tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, KKY ve biiylime geriligi siktir (Park MK
2009).

Fizik inceleme

1. EYD’li siitcocuklar1 genellikle zayiftir ve KKY bulgular (tasikardi ve

takipne) vardir. Bu defekt Down sendromlularda siktir.

2. Sternum sol alt kenarinda sistolik tril ile birlikte hiperaktif prekordiyum

dikkati ¢ekebilir.

3. S1 siddetlidir. S2’de dar ¢iftlesme olur ve P2 siddeti artar. Sternumun sol

alt kenar1 boyunca 3-4/6 derecede holosistolik iifiiriim saptanir.

Mitral yetersizligi (MY) belirgin oldugunda sistolik iifiirtim en iyi apekste
duyulur. Trikiispit veya mitral kapagin goreceli darli§i sonucunda sternum sol alt

kenarinda veya apekste mid-diastolik rulman saptanabilir.
4. KKY bulgular1 bulunabilir (Park MK 2009).
EKG

1. QRS aksinin -40 ile -150 derece arasinda oldugu “’superior’> QRS aks1 bu
defekt i¢in karakteristik bir bulgudur.

2. Cogunda PR aralig1 uzar (birinci derece AV blok).

3. Tim olgularda RVH veya RBBB bulunur; ¢ogu hastada LVH de vardir
(Park MK 2009).

Direkt Grafiler

Kardiyomegali vardir. Pulmoner vaskiiler golgeler artar, ana PA segmenti

belirginlesir (Park MK 2009).
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EKO
EKO ile yapilan degerlendirmede:

ASD ve VSD’nin boyutu, kordalarin yapigmasi, RV ve LV’nin boyutlari, AV

kapak orifislerinin boyutu ve kordalarin yapigmasi degerlendirilir.

1. Apikal ve subkostal dort boslugun degerlendirilmesi defektin anatomisi ve

fonksiyonel 6nemini degerlendirmek icin en yararli goriintiilerdir.

2. Subkostal bes-bosluk bakisi ile karakteristik anjiyokardiyografik bulgu
olan ‘kugu boynu deformitesi’ goriintiilenebilir (Park MK 2009).

Dogal Seyir

1. Komplet EYD’li hastalarda 1-2 aylikken kalp yetersizligi baslar ve

tekrarlayan akciger enfeksiyonlar siktir.
2. Cerrahi yapilmayan hastalarin ¢ogu 2-3 yaslarinda 6lmektedir.

3. Alt1 ayliktan sonra PVOH hastalik gelismeye baslar. Geg ¢ocukluk ve geng
eriskin doneminde oliirler. Down sendromlu bebekler siitcocuklugu déneminde,

erken PVOH gelismesine egilimlidirler (Park MK 2009).
Yonetim
Tibbi

1. KKY olan kiiciik siitcocuklarina; digoksin, ditiretik, kaptopril gibi

dekonjestif tedavi baglanmalidir.

2. Akciger enfeksiyonu ve diger enfeksiyonlarda antibiyotikler ve diger

destek tedavileri kullanilir.

3. Subakut bakteriyel endokardite (SBE) kars1 antibiyotik proflaksisi onerilir
(Park MK 2009).
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Cerrahi
Endikasyonlar

Komplet EYD olmasi cerrahi girisim ihtiyacini gosterir. Bunlarin ¢ogunda
tibbi tedaviye yanit vermeyen KKY bulunur, bazilarinda PVR artmistir (Park MK
2009).

Zamanlama

Onarim 2-4 aylikken yapilmaktadir. Erken cerrahi 6zellikle komplet EYD’li
Down sendromlu bebeklerde, PVOH gelisme riski nedeniyle énemlidir (Park MK
2009).

MORTALITE

Mortalite oran1 %3-10’dur. Hayatta kalma orant Down sendromu olan ve
olmayan olgularda aynidir. Operasyon riskini arttiran faktorler; kiigiik yas, ciddi AV
kapak regiirjitasyonu, LV hipoplazisi yliksek ve sabit PVR ve ameliyat oncesi ciddi
belirtilerin olmasidir (Park MK 2009).

Komplikasyonlar
1. MY devam eder veya %10’u zamanla kétiilesir.
2. Bradiaritmilerle sonug¢lanan siniis nod disfonksiyonu olabilir.

3. Tam kalp blogu seyrek goriilen bir komplikasyon olup mitral kapak

replasmani gereken hastalarda daha sik gelismektedir.

4. Cerrahi tedavi sonrasi aritmiler olusabilir; siklikla supraventrikiilerdir

(Park MK 2009).
Ozel Durumlar

1. Komplet EYD’li Down sendromlu hastalarda PVOH erken donemde
gelisebildiginden bebege 3 ayliktan dnce kalp kataterizasyonu yapilmali ve ardindan
en kisa zamanda da elektif cerrahi tedavisi planlanmalidir. Down sendromunun

kendisi bir risk faktorii degildir.

2. Ciddi siyanozu olan komplet EYD ve FT’li hastalara siitcocuklugu

doneminde sistemik-PA sant, 2-4 yaslari arasinda ise tam onarim yapilir (Park MK

2009).
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Ameliyat Sonrasi izlem
1. Hastalar her 6 ay-1 yilda bir izlenmelidir.

2. Ameliyattan sonra da subakut bakteriyel endokardit (SBE) proflaksisine

devam edilmelidir.
3. Hemodinamik anomali mevcudiyetinde, ilag gereksinimi duyulabilir.

4. Onemli MY veya diger komplikasyonlarin bulunmas: durumunda fiziksel

aktivite kisitlanabilir.

5. Seyrek goriilen bir komplikasyon olarak komplet EYD onarimindan sonra

subaortik darlik gelisebilir (Park MK 2009).
3.2.4.1. Parsiyel Endokardiyal Yastik Defekti
Sikhik

Parsiyel EYD (parsiyel AV kanal defekti veya ostium primum ASD) tiim
dogustan kalp hastaliklarinin %1-2’sini olusturur. Sekundum ASD’ye gore goriilme

insidansi1 daha dustktiir (Park MK 2009).
Patoloji

1. Parsiyel EYD’de AV kapaklarin yaninda atriyal septumun alt kisminda
defekt olup interventrikiiler iliski yoktur. Anterior ve posterior bridging yaprakgiklar
ayr1 sag ve sol AV orifisleri olusturacak sekilde baglant1 dokusu ile yapisirlar. Mitral
ve trikiispit kapaklarin septal yaprak¢iklarinda kleftler vardir ve birlesik yaprakgiklar
ventrikiil i¢ine dogru yer degistirmislerdir. Cogunlukla ventrikiiler septumun ucuna
sikica baglanir. Aort kapagi ve AV kapaklar birbirinden uzakta olup bu

anjiyokardiyografideki karakteristik kugu-boynu deformitesini olusturmaktadir.

2. Parsiyel EYD’nin daha az goriilen formlar1 ortak atriyum, inlet septum
VSD ve mitral kapagin izole yarigidir. Atriyal septumun hi¢ olmadig ortak atriyum
Ellis-van Creveld sendromunun karakteristik lezyonu veya aspleni ya da polispleni
sendromlarina eslik eden kompleks siyanotik dogustan kalp hastaliklarinin bir

pargcast olabilir.

3. Bazen eslik eden sekonder anomaliler ise sekundum ASD ve koroner

siniise dokiilen persistan sol superior vena kava (SVK)’dir (Park MK 2009).
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Klinik Ozellikler
Oykii

1. Ostium primum ASD’li hastalar siklikla cocukluk c¢agi boyunca
asemptomatiktir.

2. Onemli MY veya ortak atriyum eslik ediyorsa yasamin erken déneminde
dispne, ¢abuk yorulma, tekrarlayan akciger enfeksiyonlari, biiyiime geriligi gibi

belirtiler bulunabilir (Park MK 2009).
Fizik inceleme

1. Apekste olabilen MY’ye ait sistolik regiirjitan ifliriim disindaki kalp

bulgular1 sekundum ASD’dekine benzer.

2. Ortak atriyumlu hastalarda, hafif siyanoz ve parmaklarda ¢omaklasma
olabilir (Park MK 2009).

EKG

1. QRS aksinin -30 ile -150 dereceler arasinda oldugu ‘’superior’’ aks

karakteristiktir.
2. Sekundum ASD’deki gibi RVH ve RBBB bulunur.
3. Birinci derece AV blok, hastalarin %50’sinde vardir (Park MK 2009).
Direkt Grafiler

Onemli MY varhiginda olusan LA ve LV genislemesi disindaki direkt grafi
bulgular1 sekundum ASD’deki gibidir. Sol ventrikiilogramda karakteristik “’kugu
boynu’’ deformitesi goriiliir (Park MK 2009).

EKO

1. Primum ASD kesin tanist iki boyutlu ve doppler EKO ile konur. Defekt
atriyal septumun alt kisminda olup VSD saptanmaz. AV kapaklarin septal kisimlari

ventrikiiler septumun ucuna ayni seviyede yapisir.
2. Siklikla mitral kapak anterior yaprak¢iginda bir kleft goriintiilenir.

3. Renkli akim ve doppler c¢alismalari; AV kapak darligi veya
regiirjitasyonunu saptamada ve RV ve PA basincini degerlendirmede yararlidir (Park
MK 2009).
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Dogal Seyir
1. Defekt kendiliginden kapanmaz.

2. KKY c¢ocukluk caginda ostium sekundum ASD’ye gore daha erken
goriilebilir. KKY 6nemli MY veya diger eslik eden defektler ile baglantilidir.

3. Eriskin dénemde pulmoner hipertansiyon gelisir.

4. Genellikle AV kapaklarda olan SBE seyrek karsilasilan bir

komplikasyondur.
5. Hastalarin %20’sinde aritmiler olur (Park MK 2009).
Yonetim
Tibbi
1. Egzersiz kisitlamasi gerekmez.
2. SBE’ye kars1 6nlemlere uyulmalidir.

3. Digoksin ve diiiretiklerle dekonjestif tedavi bazi hastalara gerekebilir (Park
MK 2009).

Cerrahi
Endikasyonlar ve Zamanlama

Parsiyel AV kanal veya primum ASD varligi, cerrahi onarim ig¢in
endikasyondur. Asemptomatik ¢ocuklara 2-4 yasinda elektif cerrahi diisiiniilebilir.
Gelisme geriligi, KKY, MY veya ortak atriyumlu siit ¢gocuklarinda cerrahi girisim
daha erken yapilabilir (Park MK 2009).

Mortalite
Cerrahi girisim mortalite riski %3 tiir (Park MK 2009).
Komplikasyonlar

1. Rezidiiel MY olan veya MY siddeti artan hastalarin yaklasik %15’ine

yeniden cerrahi girisim gerekebilmektedir..
2. Bazen atriyal veya nodal aritmiler olabilir.

3. Seyrek olarak tam kalp blogu gelisir ve kalic1 kalp pili gerektirir.
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4. Cerrahi girisim sonrasi subaortik darlik gelisimi seyrek goriilen bir
komplikasyondur (Park MK 2009).

3.2.5. Parsiyel Anormal Pulmoner Venoz Doniis
Sikhk

Parsiyel anormal pulmoner vendz doniis, tiim dogumsal kalp hastaliklarinin

%1 1ni olusturur (Park MK 2009).
Patoloji

1. Bir veya daha fazla pulmoner ven RA igine veya SVK, inferior vena cava
(IVK), koroner siniis ve sol innominate ven gibi vendz yapilara dokiiliir. Sag

pulmoner venlerin anormal doniisii, sol pulmoner venlere gore iki kat daha siktir.

2. Sag pulmoner venler SVK’ya dokiilebilir; bu durum genellikle siniis
venozus tipi defekte eslik eder, veya intakt atriyal septum ve bronkopulmoner

sekestrasyon ile birlikte IVK’ya dokiilebilir.

3. Sol pulmoner venler sol innominate vene veya koroner siniise dokdiliir.
Anormal dokiilen sol pulmoner venlerle birlikte siklikla ASD bulunur (Park MK
2009).

Patofizyoloji

1. Hemodinamik bozukluklar ASD’deki gibidir. Akcigerlerde yeniden

dolasim sonucunda pulmoner kan akim artar.

2. Pulmoner yeniden dolasimin miktarini; anormal pulmoner venlerin sayisi,

PVR ,ASD varligi ve boyutu belirler (Park MK 2009).
Klinik Ozellikler
Oykii

Parsiyel anormal pulmoner vendz doniisli ¢ocuklar ¢ogunlukla

asemptomatiktir (Park MK 2009).
Fizik inceleme
1. Kalp bulgulart ASD’ye benzer.
2. ASD eslik ediyorsa, S2 genis ve sabittir. Atriyal septum saglamsa, S2

normaldir. Sternumun sol st kenarinda 2-3/6 derece midsistolik iiflirim duyulur.
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Goreceli trikiispit darligi nedeniyle mid-diyastolik rulman duyulabilir (Park MK
2009).

EKG
RVH, RBBB veya normal EKG goriilebilir (Park MK 2009).
Direkt Grafiler
Bulgular sekundum ASD’dekine benzerdir.

1. RA ve RV’yi kapsayan kardiyomegali, PA segmentinde belirginlesme ve

pulmoner vaskiilaritede artig vardir.

2. Bazen SVK genisligi, sag akciger alt kenarinda hilal seklinde vertikal bir
golge (scimitar sendromu) veya genis vertikal ven; anormal drenajin yerini tahmin

ettirebilir (Park MK 2009).
EKO

Parsiyel anormal pulmoner vendéz doniis tanisi klinik kusku ile konulur.

Yapilan rutin EKO’larda pulmoner venler tek tek goriilmeye ¢alisilmalidir.

1. RA ve RV’de hafif genisleme varken tiim dort pulmoner venin
goriilememesi, 6zellikle de ASD varsa kuvvetle parsiyel anormal pulmoner vendz

doniis tanisini akla getirmelidir.

2. Parsiyel anormal pulmoner ven6z doniis anomalisi, tim ASD tiplerinde ve

persistan sol SVK’l1 hastalarda sik bulunur.

3. Siniis venozus defektte ,sag iist pulmoner venin anormal dokiilme orani

yiiksektir (Park MK 2009).
Dogal Seyir

1. Ugiincii ve dordiincii dekatlarda siyanoz, egzersiz dispnesi gelisebilir. Bu

durum pulmoner hipertansiyon ve POVH nedeniyle olusur.

2. Sag pulmoner venlerin IVK’ya anormal dokiildiigii hastalarda, akciger

enfeksiyonu siktir (Park MK 2009).
Yonetim
Tibbi
1. Egzersiz kisitlamasi gerekmez.
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2. Cogunlukla SBE proflaksisine gerek olmaz (Park MK 2009).
Cerrahi
Endikasyonlar ve Zamanlama

Ameliyat i¢in en 6nemli endikasyon siddetli sol-sag sant olmasidir. Ameliyat

2-5 yas arasinda uygulanir (Park MK 2009).
Mortalite
Cerrahi tedavinin mortalite riski %1’den azdir (Park MK 2009).
Komplikasyonlar
1. SVK’ya anormal dokiilen hastalarda, SVK daralmasi goriiliir.

2. Cerrahi tedavi sonrasi ¢ogunlukla supraventrikiiler aritmiler gelisebilir
(Park MK 2009).

3.3. Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon
Tamm

Ortalama pulmoner arteriyel basincinin (PAB) istirahatte 25 mmHg, egzersiz
sirasinda ise 30 mmHg’ nin iizerinde olmasi PAH olarak tanimlanir (Rich S 1998 ).
Ortalama PAB 26-35 mmHg arasinda oldugunda hafif PAH, 36-45 mmHg arasinda
oldugunda orta PAH, 45 mmHg iizerinde oldugunda agir PAH olarak adlandirilir.
PAH, pulmoner vaskiiler direng (PVD) indeksi 3 WUm?'nin {izerinde ve pulmoner

arter kama basinci 15 mmHg nin altindadir.

PAH, primer pulmoner arteriyel hipertansiyon (PPH), konjenital kalp
hastaliklarina ikincil PAH, yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu, portal
hipertansiyon, konnektif doku hastaliklari, ila¢ ve toksinlere ikincil gelisen PAH
olarak gruplanir (Haworth SG 2002; Simonneau G ve ark 2004). Bir neden
bulunamaksizin, PAB’nin ilerleyici olarak yiikselmesi PPH veya idiyopatik

pulmoner hipertansiyon (IPH) olarak adlandirilir.

Yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu bir sendrom olup, pulmoner
vaskiiler direngte (PVD) artis, atriyal ve/veya duktal seviyede sagdan sola santlarin

varlig1 ve agir hipoksemi ile karakterizedir.

Siklikla konjenital veya edinilmis hipoksik akciger hastaliklar1 ve konjenital

kalp hastaliklarina sekonder gelisir. idiyopatik olarak gelismesi seyrek goriilen bir
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durumdur. Etyoloji ne olursa olsun, histopatolojik olarak, yasamin ilk giinlerindeki
intrapulmoner arteriyel duvar yapilar fetal hayattakine benzerlik gdsterir. Pulmoner
hipoplazi, perinatal strese bagli pulmoner vaskiiler yatagin postnatal adaptasyon
bozuklugu veya bilinmeyen nedenlerle pulmoner vaskiiler yatagin intrauterin gelisim

bozuklugu, yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu gelisimine yol agar.

Yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonundaki fonksiyonel galigmalar
nitrik oksit (NO) yolaginda yetersizlik oldugunu gostermistir (Simonneau G ve ark.
2004). Defekt, NO substratt olan L-arginin diizeyindeki azlik, endojen inhibitor
konsantrasyonunda artma ve dolasimda artmis endotelin miktarina bagli olabilir.
Endojen eksikliklerinde kismi veya tam eksiklik bulunmasi nedeniyle tedavide NO
ve fosfodiesteraz inhibitorleri kullanilir. Cogunlukla, tedavi ile oksijenizasyonda
diizelme saglanir. Yenidoganin persistan pulmoner hipertansiyonu ile PPH arasinda
kesin baglanti kurulamamistir. Ancak, ilk yil igerisinde PPH tanis1 alan hastalarin
onemli bir kisminda, dogumdan itibaren PAH Ilehine alinacak bulgular saptanir

(Haworth SG 2002).
Patogenez

Pulmoner arteriyel hipertansiyon tiplerinin ¢ogunda hemodinamik bulgular ve

pulmoner damarlardaki yapisal ve islevsel degisiklikler;
1. Periferik kiiclik muskuler arterlerde muskularizasyon;

Nonmuskuler arterlerin muskuler olmasi, muskuler arterlerin kas tabakasinda

kalinlasma
2. Intimada proliferasyon
3. Periferik kiiciik arterlerin sayisinda azalma
4.Vazokonstriksiyon
5.1leri evrelerde trombiis olusumu

Pulmoner arteriyel hipertansiyon iizerine yapilan g¢alismalarda patogenezde
damar endoteli lizerine yogunlasilmistir. Endotel hiicreleri, damar tonusunun, hiicre
biiylimesi ve ¢ogalmasinin, trombosit agregasyonu ve pihtilasmanin, inflamasyon ve
immiin yanitin diizenlenmesinde ¢ok Onemli gorevleri vardir. Endotel hiicreleri
konstriktor ve vazodilatator etkiye sahip maddeler salgilamaktadir (Vane JR ve ark.
1990, Liischer TF ve Noll G 1995). Endotel islev bozuklugu sonucu vazokonstriktor
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mediatorlerin artisi, vazodilatator mediatorlerin azalisi sonucunda vazokonstriktor-
vazodilatatér dengenin bozulmasi PAH etyopatogenezinde rol oynar. Pulmoner
arteriyel hipertansiyon patogenezinde rol oynayan ve endotel tarafindan salinmakta

olan ii¢ vazoaktif madde mevcut olup bunlar; prostasiklin, NO ve endotelin-1"dir.

Prostasiklin; arasidonik asit {riinii olup, giiclii vazodilator etki yaninda,
trombosit agregasyonu ve diiz kas ¢ogalmasini engelleyici etkileri mevcuttur. Tiim
bu etkiler hiicre i¢i cAMP seviyesini arttirarak saglanmaktadir (Vane JR ve ark.
1990, Magnani B ve Galie N 1996). Trombositlerden salinmakta olan
vazokonstriktor, agregan TXA2 ile zit etkilere sahiptir. TXA2 ve prostasiklin arasi
denge prostasiklin lehinedir. Pulmoner arteriyel hipertansiyonda pulmoner
damarlarda prostasiklin sentaz aktivitesinin azaldig1 goriilmiistiir. Pulmoner arteriyel
hipertansiyonlu hastalarda prostasiklin tedavisinin pulmoner arter direncini ve

basincini diisiirdiigii, olusmus yapisal degisiklikleri geriye ¢evirdigi goriilmiistiir.

Nitrik oksit L-arjininin striliine dontisiimii sirasinda salinan lipofilik bir
gazdir. 6-30 sn siiren oldukca kisa bir yar1 émrii vardir (Vane JR ve ark. 1990).
Trombosit adezyonu ve agregasyonu, diiz kas hiicresi ve fibroblast proliferasyonunu
inhibe edici etkileri oldugu bilinmektedir. Etkilerini cGMP diizeyini arttirarak yapar.
Prostasiklin ve NO birlikte birbirlerinin etkilerini giiglendirerek damar biitiinliigiiniin

ve dolasimin acik kalmasini saglar (Vane JR ve ark. 1990 ;Tutar HE 2010).

Endotelin-1 endotel hiicrelerinden sentezlenen tek endotelin olup, en giiglii
vazokonstriktor maddelerden biridir. Pulmoner arter fibroblastlarinin migrasyonunu

ve cogalmasimi uyardigi gibi, damar diiz kas hiicrelerinin ¢ogalmasini da

uyarmaktadir (Tutar HE 2010).

Prostasiklin ET-1 yapimini azaltirken; NO ET-1 yapimini ve reseptorleriyle
iliskisini engeller. NO, prostosiklin ve ET-1 arasindaki denge; saglikli bireylerde
kanin akiskanligi ve damar biitiinliiglinii saglamaya yonelik olarakvazodilatatér,
antiproliferatif ve antitrombotik etkili NO ve prostasiklinden yanadir. Endotel
hasarinin oldugu patolojik durumlarda denge bozulmakta ve ET-1 artarken, NO ve
protasiklin azalmaktadir. Endotel hiicresindeki hasar da hipoksi, artmis kan akimi
gibi durumlarda gelismektedir ve ¢endotel hasar1 teorisi’’ ile aciklanmaktadir.
Hasarli endotel hiicresinden de NO, prostasiklin gibi mediatorlerin  salinimi

azalmakta, ET-1 salimmui iizerindeki blokaj da ortadan kalkmaktadir. Endotel
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hiicrelerindeki hasar sonucu trombosit adezyonu ve agregasyonu kolaylagmakta,
trombositlerle endotel hiicreleri arasindaki anormal etkilesim sonucu ET-1 salinimi
uyarilmaktadir. Bu da pulmoner damar yataginda vazokonstriksiyona, diiz kas ve
fibroblast ¢ogalmasini uyararak damar liimeninde daralmaya ve pulmoner damar
direncinde artisa yol agmaktadir. Yapilan bir¢ok calismada ET-1 diizeyi artmis
olarak saptanmis olup PAH patogenezinde Onemli bir rol oynadigi saptanmistir

(Tutar HE 2010).

Pulmoner vaskiiler hastalik ilerlediginde sag ventrikiil yetmezligi ilerler, sag
ventrikiil diyastolik basinci artar ve sag ventrikiil yetmezliginin klinik semptomlari
ortaya ¢ikar. En sik basvuru semptomu dispnedir. Fizyopatolojik neden egzersizle
artan oksijen ihtiyaci olmasina ragmen kardiyak debinin bunu karsilayacak diizeyde
artmamasidir. Senkop ataklari, egzersiz esnasinda ve sonrasinda olup, ¢ocuklarda
eriskinlere gore daha siktir. Kardiyak debide ciddi azalmaya sekonder perfiizyon
yetersizligine baglidir. Pulmoner hipertansiyonda en sik 6liim nedeni, ilerleyici sag

ventrikiil yetersizligi ve ani 6liimdiir (D’Alonzo GE ve ark. 1991).
Tam

Tanmida ekokardiyografi, akciger grafisi, laboratuar tetkikleri, solunum
fonksiyon testi, ventilasyon/perfiizyon sintigrafisi, bilgisayarli tomografi (BT) ve
manyetik rezonans goriintiileme (MRG) gibi tetkiklerin yeri vardir. Tanida altin
standart kardiyak kateterizasyon kabul edilmektedir. Kardiyak kateterizasyonda;
PVD indeksi 3 WUmM?'nin iizerinde ve pulmoner arter kama basinci 15 mmHg nin

altinda saptanmasi PAH tanisin1 koydurur (Ozben B ve Basaran Y 2010).

Pulmoner Arteriyel Hipertansiyonda Ekokardiyografi ve Diger

Goriintiileme Yontemleri
1) Ekokardiyografi

Rutinde PAH tanisinin konuldugu siklikla ilk tetkiktir. PAB yaninda kalp
odacik boyutlari, duvar hareketleri ve ventrikiil fonksiyonlari, kapak morfolojileri,
perikard sivisi, konjenital kalp hastaliklari, kalp i¢i ve pulmoner santlar hakkinda
bilgi verir. Ekokardiyografide siklikla normal ya da kii¢iik bir sol ventrikiil ile
genislemis sag atriyum ve sag ventrikiil ve trikiispit kapakta yetersizlik saptanir.
Prognozu sag ventrikiil boyutlari, sag ventrikiil fonksiyonu ve hemodinamisi belirler.

Sag ventrikiille ilgili olarak yetersizlik saptanmasi prognozun kotii seyredeceginin bir
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gostergesidir. Sag kalp morfolojisi ve fonksiyonlar1 degerlendirilirken; sag ventrikiil
caplart ve duvar kalinliklari, sag ventrikiil ve sag atriyum alanlari, sol ventrikiil
eksantrisite indeksi, fraksiyonel kisalmasi, miyokart performans indeksi (Tei indeksi)
ve pulmoner akim incelenmelidir (Raymond RJ ve ark. 2002, D’Alonzo GE ve ark.
1991, Eysmann SB ve ark. 1989).

2) Akciger Grafisi

PAH’dan kugkulanilan tiim hastalara akciger grafisi c¢ekilmelidir. Akciger
grafisinde santral pulmoner arterde dilatasyon ile artmis hiler gélgelenme, periferik
kan damarlarinda kayiplar ve ani cap daralmasi (budanmis aga¢ manzarasi)
gozlemlenir. Asemptomatik hastalarin ¢ogunda akciger grafisi normal olabilir;
“budanmis aga¢’® gOriintlisiinlin  olmamast PAH tanisim1 dislamaz. Hastalik
ilerledikce sag atriyum ve sag ventrikiilde genisleme goriilebilir. Sag ventrikiil
bliylimesi lateral grafide retrosternal alanin sag ventrikiil ile doldurulmasi ile
taninabilir. Tanida degerli bir yontemdir fakat hastanin klinik bulgular1 ile akciger

grafisi arasinda bir iliski yoktur (Ozben B ve Basaran Y 2010).

3) Ventilasyon/Perfiizyon Sintigrafisi Ve Diger Niikleer Goriintiileme

Teknikleri

Basit non-invaziv bir tetkiktir. PAH nun kronik tromboembolik hastaliktan
ayriminda yararlidir. Ventilasyon normalken perfiizyon sintigrafisinde segmental ya
da subsegmenter defekt saptanmasi tromboemboliyi diislindiiriir ve pulmoner
anjiografi yapilarak ileri degerlendirmeyi gerektirir. Idiyopatik PAH hastalarinda ise
sintigrafi ya tamamen normaldir ya da periferik segmental olmayan, kiigiik, ¢oklu,
yamali, benekli defektler icerebilir. Ventilasyon/perfiizyon sintigrafisinin normal
olarak saptanmasi durumunda kronik tromboembolik hastaliga bagli pulmoner
hipertansiyon tanis1 %90-100 duyarlilikla ve %94-100 o6zgiilliikle dislanabilir. Bu
ylizden PAH tanisiyla izlenen her hastada kronik tromboembolik hastalik tanisini
dislamak amaciyla ventilasyon/perfiizyon sintigrafisi yapilmalidir. Tromboembolik
hastaliga bagli PAH’da duyarlilign BT den daha yiiksek olup tercih edilen tarama

yontemi olarak 6nemini korumaktadir (Ozben B ve Basaran Y 2010).
4) Bilgisayarh Tomografi

Yiiksek ¢oziiniirlikli BT ile pulmoner arter ¢apt ve basinci oOlgiilerek

pulmoner hipertansiyonun temel bulgusu olan pulmoner arterlerdeki genisleme
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saptanabilir. Santral pulmoner arter ¢apinin 2.86 cm2’den biiyiik 6l¢iilmesinin PAH
tanisindaki sensitivitesi %69 ve spesifitesi ise %100’diir. Pulmoner arterin kesitsel
alani, pulmoner arter-brong ¢ap orani, pulmoner arterin kesit alani, pulmoner arter-
brong ¢ap orani, pulmoner arter capinin pulmoner ven ¢apina orani ve ana pulmoner
arterin aort c¢apma oran1 pulmoner hipertansiyonun ciddiyeti ile iliskilidir.
Sintigrafisinde ventilasyon perfiizyon uyumsuzlugu olan hastalarda kontrastli spiral
toraks tomografisi gerekir. Tromboembolik pulmoner hipertansiyon tanisinda spiral

toraks tomografisi yararlidir (Ozben B ve Basaran Y 2010).
5) Manyetik Rezonans Goriintiileme (MRG)

Kardiyak MRG sag ventrikiiliin degerlendirilmesine hacmini, duvar
kalinligini, morfolojisini, fonksiyonunu ve boyutlarin1 degerlendirerek katki saglar.
Yapilan degerlendirmede sag ventrikiil kitlesi ve duvar kalinligi PAB ile koreledir.
Sag ventrikiil diyastol sonu hacminde artig, sol ventrikiil diyastol sonu hacminde
azalma kotii prognozla baglantilidir. Manyetik rezonans anjiyografi ile PAH tanisi
%89 duyarlilik, %100 6zgiilliikkle konulur. Pulmoner emboli i¢cin %100 duyarl bir
yontemdir (Ozben B ve Basaran Y 2010).

Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon Epidemiyolojisi

Cocuklarda PAH sikligi hakkinda kesin bir bilgi olmamakla birlikte, primer
PAH insidansinin milyonda 1-2 oldugu tahmin edilmektedir (Rubin LJ 1997).
Cocukluk doneminde primer PAH ‘da kiz/erkek orani 1.8/1 civarindadir. Vakalarin

%06-8’inde ailevi etyoloji bulunur (Newman JH ve ark. 2004).
Klinik Seyir

Hem ¢ocuklarda hem de eriskinlerde primer PAH klinik seyri agisindan
bireysel farkliliklar olup, bazi olgular tani sonrasi giinler igerisinde kaybedilebilirken,

bazilar1 dekatlar boyunca yasayabilmektedir.

Soldan saga santli konjenital hastaliklarindan VSD ve PDA’da siklikla iki
yildan 6nce pulmoner hipertansiyon gelismemektedir (Granton JT ve Rabinovitch M
2002). Pulmoner vaskiiler hastaliga ilerlemede, ayni konjenital kalp hastaliginda bazi
hastalarda ilk yilda bazi hastalarda ise ikinci dekat ve bazen de daha ileri yaslarda
opere edilmesi anlasilamamaktadir. Down sendromu olan hastalar, yiiksek irtifada
yasayanlarda, atrial septal defekti olan hastalar ve ventrikiiler septal defekti olan

hastalar da erken donemde pulmoner vaskiiler hastalik gelisme riskine sahiptir.
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Pulmoner vaskiiler hastalik gelisme riski atriyoventrikiiler kanal defektinde diger
soldan saga santh kalp hastaliklarina gore daha yiiksektir. Soldan saga santli bir
hastada hipoksi saptanmasi, PAH gelisiminin 6nemli bir gostergesidir. Siyanotik
konjenital kalp hastaliklar1 da; trunkus arteriosus, biiyiik arter transpozisyonu, artmis
pulmoner kan akimi bulunan tek ventrikiiler kalp patolojileri gibi, PAH’a
ilerleyebilir. Eisenmenger sendromunda yasam beklentisi PPH’dan belirgin olarak

iyidir (Berman EB ve Barts RJ 2002, Rozenzweig EB ve ark. 2004).

Konjenital kalp hastaliklarina sekonder olarak gelisen PAH’da diizeltmenin
yapildig1 yas uzun siireli yasam oranlarini belirleyen en 6nemli unsurdur. Tam
diizeltme dokuz aydan 6nce yapilirsa, diizeltme isleminden bir y1l sonra PVD normal
olarak saptanmustir. iki yildan sonra opere edilen hastalarda, PVD’de azalma
saptansa da genellikle normal seviyelere gelememektedir. Yas ile iligkili saptanan bu
bulgular; normallesme yoOniinde modellesme, devam eden biliyiime ve endotel
fonksiyonlarindaki iyilesmeyi gostermektedir (Haworth SG 2002). Pulmoner
vaskiiler hastalifa ilerleme olmugsa, tam diizeltme yapilsa da geri doniis olmadigi

gibi ilerlemeye de devam eder.
3.4. Tenascin C

Tenascin-C varligi 20 yildan daha onceleri gliomalarda, kas dokusu ve sinir
sisteminde kesfedilmistir, dolayisiyla bu molekiile farkli isimler: miyotendindz
antijen, glial/mezenkimal ekstraselliiler matriks antijeni, sitostatin, J1 220/200,
noronektin ve hexabrachion verilmistir (Chiquet-Ehrismann R ve Chiquet 2003;
Chiquet-Ehrismann et al. 1994). Tenascin-C ekstraselliiler matriks glikoproteinleri
ailesinin kurucu iyesidir, tenascin-C'ye ek olarak tenascin-X (tavukta tenascin-Y
olarak adlandirilir), -R ve -W ihtiva eder. Adi, Ruth Chiquet-Ehrismann tarafindan
tiretilmistir (Chiquet-Ehrismann R et al. 1986), o zaman gozlenen proteinlerin
gelisimsel ifadesini ve lokalizasyonu yansitan, ingilizce kelime koklerinden saglanan
“tendon‘ ve “nascent®, Latin fiillerin kombinasyonunu “tenere* ve “nasci“ (dogmak,
bliylimek, gelismek), temsil eder. Bugiin mikro ¢evrenin inflamatuar hastaliklarda
(Schafer ve Werner 2008) ve kanserde (Marx J 2008) 6nemli bir rol oynadig: kabul

edilmektedir.

Tenascin-C intakt bir monomer ve heksamere toplanmasiyla olusan 300 kDa

civarinda bliyiik bir ekstraselliiler matriks molekiiliidiir. Multidomain molekiil N-
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terminal montaj domaininden olusur, EGF-benzeri tekrarlar, sabit ve alternatif olarak
eklenen fibronektin tip III tekrarlari, ve bir C-terminal fibrinojen benzeri globuler
domain tarafindan takip edilir, ve her subdomain ayri bir isleve sahiptir. Integrinler,
a2p1, a8B1, a9B1, avp3, a7pfl, avp6, EGFR, Annexin Il, syndecan-4 (Jones FS and
Jones PL 2000; Orend G and Chiquet-Ehrismann R 2006 ) kapsayan birkag¢ reseptor
TN-C'nin ilgili domainine baglanmaktadir ve ¢esitli hiicresel fonksiyonlari tetikleyen
coklu sinyaller iletmektedir. In vitro ¢alismalar TN-C'nin hiicre yapisma ve ayrigmasi
dengesini kontrol edebilecegini, hiicre hareketini, proliferasyon ve farklilasma ve
hayatta kalmay1 diizenledigini gostermistir. Her ne kadar hiicre-tipi spesifite belirgin
olmasima ragmen, hiicre ylizeyine baglh miistakil reseptorleri kullanmasi olasidir

(Chiguet-Ehrismann R and Chiquet M. 2003, Jones FS and Jones PL 2000).
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Sekil 11: Tenascin C

Tenascin-C’nin ¢esitli hiicre tiirleri i¢inde biiylime faktor-b, timor necrosis
faktor-a (TNF-a), interlokin-1b (IL-1b) ve platelet-tiirevli biiylime faktor tarafindan
uyarildig: tespit edilmistir (Liu Z et al. 2006, Nakoshi Y et al. 2008, Chevillard G et
al. 2007, Chiquet M et al. 2004). Kalp kapaklarinda TN-C iiretimi fizyolojik ve
patolojik kosullar altinda farklidir. Normal kapaklarda, TN-C agirlikli olarak endotel
hiicreleri altinda bazal membran iizerinde dagilmistir; oysa tiretim olmamasina karsin
stenotik kapaklarda kapaklarin derin tabakalarinda immiinreaktivite bulunmustur
(Satta J et al. 2002). Tenascin-C matriks metalloproteinaz-2, thymosin -4 ve
osteopontin ile birlikte kalp kapak kalsifikasyonu ile iligkilidir (Jian B et al. 2001, Li
QY etal. 2002, Ghazvini-Boroujerdi M et al. 2004).
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[lk basta, TN-C prekardiyak mezodermal hiicreler tarafindan
kardiyomiyositlere farklilastiklar1 zaman {iretilir. Hiicreler birkez farklilastiktan ve
sarkomerik proteinleri iiretmeye basladiktan sonra, TN-C {iretmeyi durdurur
(Imanaka-Yoshida et al, 2003). Koroner vaskiiler hiicreler ve interstisyel
fibroblastlarin kokeni kardiyomiyositlerin farklilasmasindan gelmektedir (Mikawa et
al., 1992; Poelmann et al., 1993;Mikawa and Gourdie, 1996). Tenascin-C
embriyonik gelisim boyunca kalpte 6nemli rol oynar. Normal yetiskin miyokardinda
saptanmaz (Imanaka-Yoshida K et al. 2003). Kardiyak dokuda patolojik kosullar
altinda tekrar ortaya ¢ikar ve doku yenilenmesi boyunca (Chiquet-Ehrishmann R and
Tucker RP 2004, Orend G and Chiquet-Ehrismann R 2006), dilate
kardiyomiyopatide (Tamura A et al. 1996, Aso N et al. 2004), miyokard
infarktiisiinde (Imanaka-Yoshida K et al. 2001, Sato S et al. 2006), miyokarditte
(Imanaka-Yosida K et al. 2002, Morimoto S et al. 2005), kardiyak hasar ve doku
yenilenmesinde (Midwood KS et al. 2011) hiicre davranisini diizenler. Bu nedenle,
miyokardial hastalik aktivitesinin belirleyicisi olarak hizmet vermektedir (Imanaka-

Yosida K et al. 2004).

Tenascin-C hiicre gogii, proliferasyon ve diger mekanizmalar arasinda
onkojenik sinyal molekiilleri ve pro-enflamatuar hiicre sinyal indiiksiyonunu modiile
eder. Kanser ilerlemesinde inflamasyonun etken rolii g6z Oniine alindiginda, ortak
mekanizmalar her iki olayda TN-C tarafindan kontrol edilebilir. Tenascin-C
hakkinda artmis bilgilerle kronik enflamasyon, kalp yetmezligi, aterosklerozis ve
kanser gibi yiiksek TN-C diiretimiyle hastaliklarin yonetimini gelistirmek iimit

vericidir (Midwood KS ve Orend G 2009).
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4. MATERYAL VE METOD
4.1. Hastalarin Secimi

Bu calisma Subat 2013-Haziran 2013 tarihleri arasinda Selcuk Universitesi
Tip Fakiiltesi (S.U.T.F) Cocuk Saghg ve Hastaliklart Anabilim Dali Cocuk
Kardiyolojisi Bilim Dalinda yapilmistir. Bu ¢alisma, prospektif tipte bir vaka-kontrol

calismasidir.

Pediatrik yas grubu konjenital kalp hastalifi olan hastalar ¢alismaya dahil

edilmistir.

Cahismaya Dahil Edilmeme Kriterleri

1. Konjenital Kalp Hastali§i operasyonu yapilan hastalarin ¢aligmaya

katilmama istegi

2. Calismaya katilan ancak ilerleyen donemlerde hastanin ya da ailesinin

calismadan ¢ikma istegi durumlarinda

3. Kardiak troponinlerde konjenital kalp hastalig1 operasyonu &ncesinde

yiikseklik saptanmasi

4- Tlave sistemik hastalhig olanlar (karaciger hastaligi, malignite,

hipertansiyon, diyabet, obezite,anemi, troid fonksiyon bozuklugu gibi)
5-1 ay alt1, 18 yas tstii hastalar
4.2. Tenascin C Ol¢iimii

Tenascin C olgiimii  Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi Biyokimya
laboratuvarinda Agilent 1200 serisi HPLC cihazi, 150 mm x 4,6 mm x 5 pum Thermo
ODS Hypersil kolon kullanilarak gerceklestirildi. Diiz tiipe alinan vendz kan
ornekleri hemen soguk zincire riayet edilerek sogutmali santrifiij (Hettich Rotina
46R-Beckman Coulter Microfuge 22R Centrifuge) ile +4°C’de 2000xg devirde 10
dakika santrifiij edildikten sonra serumlar1 ayrildi. Ayrilan serumlar siilfosalisilik asit
(Merck 53656684 Darmstadt Germany) ile uygulanan deproteinizasyon isleminden
sonra istte kalan slipernatanttan TN-C ¢aligmalar1 i¢in ependorf tiiplere aktarilip -
80°C’de ¢alisma giiniine kadar muhafaza edildi. Bu calismada, Selguk Universitesi

Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda soldan saga santli hastalardan rutin
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alman biyokimyadan Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Biyokimya Arastirma
Laboratuarinda Rayto RT-2600+microplate washer ve Rayto RT-2100c microplate
reader cihazinda hazir ELISA Kiti ile serum TN-C diizeyleri 6l¢lilmiistiir.

4.3. Ekokardiyografik Ol¢iimler

Olgularimizin ekokardiyografik Ol¢limleri sessiz bir odada, sirtiistii yatar
durumda, SUTF Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’nda gorevli ve alaninda deneyimli
ayn1 ¢ocuk kardiyologu tarafindan Toshiba, (Aplio 50, Japan) 5 ve 6,5 MHz prob
kullanilarak goriintiileri elde edildi. Klasik ekokardiyografik incelemeler Amerikan
Ekokardiyografi Dernegi’nin kilavuzlarinin 6nerdigi standard goriintiilleme teknikleri
kullanilarak yapildi (Eidem, McMahon et al. 2004). iki boyutlu ekokardiyografi ile
apikal dort bosluk pozisyonunda bosluk genislikleri degerlendirildi. Parasternal uzun
eksen pozisyonunda M-mod yontemiyle papiller kas seviyesinde sol ventrikiil
diastolik ¢cap (LVDC), sol ventrikiil sistolik cap (LVSC), diyastol sonunda septum ve
ark.a duvar kalinliklari, aort kapagi seviyesinde aort ¢ap1 ve sol atriyum genisligi
Olglimler yapildi. Yine Amerikan Ekokardiyografi Dernegi’nin kilavuzlart temel
alinarak elde edilen veriler 1s181inda sol ventrikiil sistolik fonksiyonlarini gosteren
ejeksiyon fraksiyonu (EF) ve fraksiyonel kisalma (FS) hesaplandi. Hastalara EKO

caligmasi i¢in higbir ilag uygulanmadi.

EKO’da PHT bulgular:

1. Sag atriyal hipertrofi, sag atriyum basing artis1, sag ventrikiiler hipertrofi
2. Interatriyal septumun sola deviasyonu, interventrikiiler septumun sola
deviasyonu

Perikardiyal eflizyon

Ana pulmoner arter ve VCI’da dilatasyon

TY, PY

Interventrikiiler septum hareketlerinde bozulma

TAPSE (trikuspid annuler point systolic excursion)< 12 mm

Trikiispit kapak doku dopplerinde E/A< 1 (Diyastolik disfonksiyon)

© © N o g b~ w

Sistolik pulmoner arter basincinda artis = [4 x (TY)?] + sag atriyum basinci
(en giivenilir yontemdir)
10. Ortalama pulmoner arter basincinda artis = ( sistolik pulmoner arter basinci +

2 x diyastolik pulmoner arter basinci) / 3
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11. Sag ventrikiil miyokard performans indeksinde artma (Tei indeksi)
(N:0,28+0,04)
12. Pulmoner akselerasyon zamani (ACT) PHT da <100 msn olup TY yok ise

PHT o6l¢iimiinde 6nemlidir.
4.4, Istatistiksel Inceleme

[statistiksel analiz SPSS paket programu ile yapildi (SPSS for Windows,
Version 16.0, SPSS Inc., USA) Tiim degerler ortalama + standart sapma ve ortanca
(min-max) degerleri olarak belirlendi. Istatiksel analiz verilerinin normal dagilinmi
Kolmogorov-Smirnov testi ile belirlendi. p <0.05 anlamli kabul edildi. Istatiksel

analizde student-t testi ve Mann-Whitney U testi ile kullanildu.
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5. BULGULAR
5.1. Genel Ozellikler

Gruplarin genel 6zelliklerine bakildiginda cinsiyet ve yas bakimindan farklilik yoktu.

PHT var _ Kontrol .
(n=17 ) PHT yok (n=16) grubu (n=32) p degeri
Cinsiyet
(E/K) 9/8 8/8 17/15 NS
Yas 4 (1-10) 4 (1-10) 4 (1-10) NS

Tablo 1: Vaka ve kontrol gruplarinin genel 6zellikleri.

PHT: Pulmoner Hipertansiyon NS: Istatiksel olarak anlamli degil, p< 0,05

istatiksel olarak anlaml
5.2. Ekokardiyografik Olciimler

Olgularimizin ekokardiyografik incelemeleri sessiz bir odada sirtiistii yatar

durumda, ayn1 ¢ocuk kardiyologu tarafindan yapildi.
5.3. Tenascin C Sonuclarinin Degerlendirilmesi

Calismamizda 1-18 yas arasinda soldan saga santli 33 hasta ile 32 saglikl
cocugun EKO incelemesi yapildi. Yapilan EKO incelemesinde de soldan saga santh
dogumsal kalp hastalig1 olan ¢ocuklar PHT u olan (n:17) ve olmayan (n:16) olmak
tizere iki gruba ayrildi. Kontrol grubunun EKO incelemesinde herhangi bir kardiyak

patoloji saptanmadi.

Ekokardiyografik degerlendirmede PHT saptanan ve saptanmayan soldan
saga santli hastalar arasinda Hgb, albumin, CPK, CK-MB, Troponin-lI, TN-C

degerlerinde 6nemli fark saptanmadi (p>0,05).
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PHT yok PHT var

(n:16) (n:17)
Hgb 12,99+1,85 11,85+1,82
albumin 3,77+1,04 3,92+0,55
CPK 108,62+57,94 120,11+102,66
CK-MB 4,37+2,82 4,59+2.65
Troponin-I 0,80+1,55 0,24+0,58
Tenascin-C 2,47+1,20 2,97+1,09

Tablo 2: PHT saptanan ve saptanmayan hastalar ile Hgb, aloumin, CPK, CK-
MB, Troponin-I, TN-C iliskisi.

EKO’da PHT saptanan hastalar ile kontrol grubu arasinda ortalama Hgb

degerleri arasinda anlamli farklilik saptandi (p=0,001).

EKO’da PHT saptanan hastalar ile kontrol grubu arasinda ortalama albumin

degerleri arasinda anlamli farklilik bulundu (p=0,003).

EKO’da PHT saptanan hastalar ve kontrol grubu ortalama CPK degerlerinin

benzer oldugu gortildi (p>0,05).

EKO’da PHT saptanan hastalar ile kontrol grubu ortalama CK-MB degerleri
arasindaki fark anlamli idi (p=0,001).

EKO’da PHT saptanan hastalar ile kontrol grubu arasinda ortalama Troponin-

I degerleri arasinda anlamli farklilik saptandi (p=0,025).

EKO’da PHT saptanan hastalar ile kontrol grubu arasinda ortalama Tenascin-

C degerleri arasinda anlaml fark bulundu (p=0,012).

Kontrol grubu (n:32) PHT var (n:17)
Hgb 13,63+1,42 11,85+1,82
albumin 4,31+0,30 3,92+0,55
CPK 115,50+74,96 120,11+102,66
CK-MB 1,57+1,58 4,59+2,65
Troponin-| 0,01+0,01 0,24+0,58
Tenascin-C 2,02+1,25 2,97+1,09

Tablo 3: PHT saptanan hastalar ve kontrol grubu ile Hgb, albumin, CPK,
CK-MB, Troponin-I, Tenascin-C iligkisi.
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Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan ve PHT’u
olmayan hastalar ile EKO’su normal olan hastalar arasinda yapilan degerlendirmede
Hgb, CPK, Tenascin-C ortalama degerleri acisindan anlamli bir fark saptanmadi
(p>0,05).

Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan ve PHT’u
olmayan hastalar ile EKO’su normal olan hastalar arasinda yapilan degerlendirmede
ortalama albumin degeri acisindan saptanan farkin anlamli oldugu gorildi

(p=0,009).

Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan ve PHT u
olmayan hastalar ile EKO’su normal olan hastalar arasinda yapilan degerlendirmede

ortalama CK-MB degeri agisindan anlamli bir fark saptandi (p=0,001).

Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan ve PHT’u
olmayan hastalar ile EKO’su normal olan hastalar arasinda yapilan degerlendirmede

ortalama Troponin-I degeri agisindan anlamli bir fark bulundu (p=0,005).

Kontrol grubu (n:32) PHT yok (n:16)
Hgb 13,63+1,42 12,99+1,85
albumin 4,31+0,30 3,77+1,04
CPK 115,50+74,96 108,62+57,94
CK-MB 1,57+1,58 4,37+2 82
Troponin-I 0,01+0,01 0,80+1,55
Tenascin-C 2,02+1,25 2,47+1,20

Tablo 4: EKO’da PHT saptanmayan hastalar ve kontrol grubu ile Hgb,
albumin, CPK, CK-MB, Troponin-I, Tenascin-C iligkisi.

Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan hastalar ile
kontrol grubu arasinda ortalama CPK degerleri arasinda istatiksel yonden anlamli bir

fark saptanmadi (p>0,05).

Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan hastalar ile

kontrol grubu arasinda ortalama Hgb degerlerinde anlamli fark saptandi (p=0,005).

Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan hastalar ile
kontrol grubu arasinda ortalama albumin degerleri acisindan anlaml fark saptandi

(p=0,004).
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Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan hastalar ile

kontrol grubu arasinda ortalama CK-MB degerleri agisindan anlamli fark saptandi

(p=0,001).

Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan hastalar ile

kontrol grubu arasinda ortalama Troponin-I degerleri agisindan anlamli fark saptandi

(p=0,017).

Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan hastalar ile

kontrol grubu arasinda Tenascin-C ortalama degerleri yoniinden anlamli fark

saptand1 (p=0,022).

Kontrol grubu (n:32) | Hasta grubu (n:33)
Hgb 13,63+1,42 12,40+1,89
albumin 4,31+£0,30 3,85+0,82
CPK 115,50+74,96 114,54+82,93
CK-MB 1,57+1,58 4,48+2.69
Troponin-1 | 0,01+0,01 0,51+1,17
Tenascin-C | 2,02+1,25 2,73+1,15

Tablo 5: EKO’da soldan saga sant saptanan hastalar ve kontrol grubu ile Hgb,
albumin, CPK, CK-MB, Troponin-I, Tenascin-C iligkisi.
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6. TARTISMA

Soldan saga santhi hastaliklar pulmoner hipertansiyona ilerleme agisindan
yakin takibi gereken hastaliklardir. Eisenmenger sendromuna yol acan geri doniissiiz
pulmoner arteriyel hipertansiyon ve konjenital sol-sag santli hastalarda ¢oklu organ
hastalig1 vardir (De Wolf D 2009). Konjenital kalp hastaliklarina sekonder olarak
gelisen PAH’da diizeltmenin yapildig1 yas uzun siireli yasam oranlarini belirleyen en
onemli unsurdur. Tam diizeltme dokuz aydan 6nce yapilirsa, diizeltme isleminden bir
y1l sonra PVD normal olarak saptanmistir. Iki y1ldan sonra opere edilen hastalarda,
PVD’de azalma saptansa da genellikle normal seviyelere gelememektedir (Haworth
SG 2002). Pulmoner vaskiiler hastaliga ilerleme olmussa, tam diizeltme yapilsa da

geri doniis olmadigi gibi ilerlemeye de devam eder.

Karatag Z. ve ark. (2013) 50 pediatrik hasta (25 romatik kalp hastalikli ve 25
konjenital kalp kapak hastalikli) ve 20 saglikli yas-uyumlu kontrol grubu, 3-17
yaslarinda, yaptiklar1 g¢alismalarinda romatizmal kalp hastaligt grubunun TN-C
diizeyleri konjenital ve kontrol gruplarindan yiliksek bulunmustur (p<0.05). Ancak
konjenital grup ile kontrol grubunun TN-C diizeyleri arasinda istatistiksel olarak
anlaml bir farklilik saptanmamustir. Bizim ¢alismamizda ise soldan saga santli
konjenital kalp hastaligi olan hastalarla kontrol grubu arasinda serum TN-C

diizeylerinde anlamli fark saptanmustir.

Sato A. ve ark. (2012) ST yiikselmeli basarili perkiitan koroner girigim
geciren miyokardiyal infarktiislii 239 hastada yapilan ¢alismada, hasta kabuliinden 5
giin sonra serum TN-C ve plazma B-tip natriiiretik peptit (BNP) seviyeleri 6l¢iiliip,
uzun donem klinik sonuglar1 karsilastirilmig ve TN-C ve BNP kombinasyonu anlamli
olarak bulunmustur (p <0,001). Fujimoto N. ve ark. (2009) DCM'den kaynaklanan
kalp yetmezligiyle hospitalize edilen 110 hastanin serum TN-C ve plazma beyin
natritiretik peptit (BNP) seviyelerinin degerlendirildigi bir calismada, TN-C ve BNP
ortalama diizeyleri sirastyla 73 + 38 ng/mL ve 279+414 ng/mL olarak saptanilmus.
Kardiyak olaylarda tahmin edilen serum TN-C i¢in optimal cutoff degeri >78.4
ng/mL, ortalama BNP seviyesi >219 ng/mL iken bundan daha yiiksek seviyeleri olan
hastalar belirgin sekilde fazlaymis ve ortalama serum TN-C diizeyi >78.4 ng/mL
olarak saptanmis ve kardiyak olaylar i¢in BNP ile pozitif prediktif degerinin yiiksek
oldugu gosterilmistir. Bizim calismamizda soldan saga santli PHT saptanan

hastalarla kontrol grubu arasinda (p=0,012) ve soldan saga santli hastalarin hepsi ve
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kontrol grubu arasinda yapilan degerlendirmelerde serum TN-C degerleri agisindan

anlamli fark saptandi (p=0,022).

Kitaoka H. ve ark. (2012) tarafindan yapilan bir ¢aligmada hipertrofik
kardiyomiyopatili (HCM) 36 hastada serum TN-C seviyeleri ve kalp yetmezligi
olaylar1 arasindaki iligki ¢alisilmistir. Serum TN-C seviyeleri 28413 ng/ml (range 11-
80 ng/ml) imis. Sol ventrikiil sistolik yetmezligi olan hastalarda TN-C seviyeleri ve
ekokardiyografi ile anlamli bir iliski saptanmamustir (33+11 ng/ml vs. 2714 ng/ml;
p = 0.16). Bizim caligmamizda soldan saga santli konjenital kalp hastaligi olan

cocuklarda kontrol grubuna gore anlamli bir fark oldugu goériilmiistiir.

Liabeuf S. ve ark. (2011) 94 kronik bobrek hastalikli hastalar (ortalama+SD
yas: 68+13; % 31 kronik bobrek hastalikli evre 2—3, % 31 evre 4-5, % 38 evre 5D)
yapilan prospektif  bir gozlemsel calismada plazma cTN-C seviyeleri bu
populasyonda artmis ve hastalik ilerlediginde artmaya egilimli oldugu saptanmis ve
kronik bobrek hastaligi evre 4-5 ve SD'de artis istatiksel olarak anlamli bulunmustur.
Yiiksek plazma cTN-C seviyeleri genel ve kardiyovaskiiler mortaliteyi (p = 0.007 ve
p = 0.003, swrasiyla) tahmin ettirmekle birlikte, kardiyovaskiiler olaylarin ortaya
¢ikmasi ile fazlaca iliskili oldugu saptanmistir. Bizim ¢alismamizda soldan saga
santli PHT saptanan hastalarla kontrol grubu arasinda (p=0,012) ve soldan saga santh
hastalarin hepsi ve kontrol grubu arasinda yapilan degerlendirmelerde serum TN-C

degerleri agisindan anlamli fark saptandi (p=0,022).

Tsukada B. ve ark. (2009) sol ventrikiiloplasti yapilan dilate
kardiyomiyopatili 64 hastadan (50 = 13 yas, 56 erkek ve 8 kadmn) elde edilen
miyokardiyal drneklerde TN-C i¢in immiin degerlendirme yapilan calismada, dokuz
olgu miyokardit (%14), 21 olgu borderline miyokardit (%33), ve 34 olgu da
miyokarditsiz (%53) olarak saptanmistir. Yogun TN-C ekspresyonu, bol miktarda
hiicre birikimiyle, aktif inflamasyon alaninda, ve c¢oziilme asamasinda organize
graniilasyon dokusunda gozlenilmistir fakat skar dokusunda iyilesme fazi boyunca

gbzlenilmemistir.

Sato A. ve ark. (2006) 105 AMI' li hastada degisik zamanlarda, 10 eski
miyokardiyal infarktiislii hastada, ve 20 normal kontrol grubunda serum TN-C
seviyelerinin degerlendirildigi ¢aligmada akut miyokard infarktiislii hastalarin

ortalama serum TN-C seviyesi (63.3 + 30.1 ng/ml) bagvuruda, kontrol grubundan ve
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eski miyokard infarktiislii hastalardan (30.9 + 8.8 ng/ml ve 27.4 £ 11.7 ng/ml,
sirastyla, p < 0.01) belirgin sekilde yiiksek olarak bulunmus ve 5. gilinde zirve
yapmustir (83.2 = 43.0 ng/ml). Zirve TN-C seviyesi non-remodeling gruba gore
remodeling grupta belirgin olarak yiiksek bulunmustur (112 +37 ng/ml vs. 66 + 29
ng/ml; p<0.0001). Remodeling ve major kardiyak olaylar i¢in TN-C'nin en iyi
tahmin degerleri, sirasiyla 84.8 ve 92.8 ng/ml olarak saptanmis. Calismamizda
soldan saga santli hastalar ve kontrol grubu arasinda ve soldan saga santli PHT u
olan hastalar ile kontrol grubu arasinda yapilan degerlendirmede anlamli fark oldugu

bulundu.

Terasaki F. ve ark. (2007) dilate kardiyomiyopatili 107 hastada yapilan
calismada serum TN-C seviyeleri normal kontrollerden daha yiiksek olarak
saptanilmistir (p<<0.001). Tenascin C seviyeleri New York Kalp Birligi fonksiyonel
smift  (p<0.001), B-tip natriliretik peptit seviyesi (p<0.001), gogiis X-ray
kardiyotorasik orani (p<0.01), sol ventrikiil diyastol sonu c¢ap1 (p<0.05) ve sol
ventrikiil sistol sonu ¢ap1 (p<0.01) ile anlaml pozitif korelasyon, ve sol ventrikiil
ejeksiyon fraksiyonu ile anlamli negatif korelasyon (p<0.01) gosterilmistir. Yao HC
ve ark. (2013) tarafindan yapilan calismada serum TN-C seviyeleri sol ventrikiil
ejeksiyon fraksiyonu ile negatif yonde iliskiliyken, serum B-tip natriiiretik peptit ya
da prokollajen 3 seviyeleriyle pozitif yonde iliskili bulunmustur. Bizim ¢alismamizda
soldan saga santli PHT saptanan hastalarla kontrol grubu arasinda (p=0,012) ve
soldan saga santhi hastalarin hepsi ve kontrol grubu arasinda yapilan
degerlendirmelerde serum TN-C degerleri agisindan anlamli fark oldugu

bulunmustur (p=0,022).
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7. SONUC VE ONERILER

Calismamiz Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalr’
nda tan1 alan 33 soldan saga santli dogumsal kalp hastalig1 olan hasta ile 32 saglikli
kontrol hastas1 ile yapilmistir. Cocuklarin kardiyak fonksiyonlar1 klasik
ekokardiyografik yontemler kullanilarak belirlenmis ayrica serum TN-C diizeyleri

Olciilmiis ve sonuclar agagida sunulmustur.

1. Calismamizda EKO’da PHT saptanan hastalar ile kontrol grubu arasinda

Tenascin-C degerlerinde anlamli farklilik saptandi.

2. Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant1 olup PHT u olmayan
hastalar ile EKO’su normal olan hastalar arasinda yapilan degerlendirmede Tenascin-

C degerleri agisindan anlamli bir fark saptanmadi

3.Ekokardiyografik degerlendirmede soldan saga sant saptanan hastalar (PHT
olan ve olmayan ) ile kontrol grubu arasinda Tenascin-C degerinde anlamli fark
saptand1 (p=0,022).

Elde ettigimiz bu veriler 15181nda soldan saga santli dogumsal kalp hastalikli
cocuklarda PHT da ve sol ventrikiil fonksiyonunu degerlendirmede kardiyak hasarin

bir gostergesi olarak serum TN-C diizeyinin artmakta oldugu gosterilmistir.

Calismamiz kesitsel bir ¢alisma olup ileriye doniik bilgi igermemektedir.
Soldan saga santli dogumsal kalp hastalikli ¢ocuklar arasinda serum TN-C diizeyinin
ventrikiil fonksiyonlarinin tespitine katkist ve prognozla iligkisinin detaylica
degerlendirilebilmesi icin daha fazla olgunun katilimiyla uzun siireli prospektif

caligsmalarin yapilmasi gerekmektedir.

Yapmis oldugumuz bu calismada soldan saga santi olup pulmoner
hipertansiyon gelisen hastalarda TN-C diizeylerinin anlamli bulunmasi; soldan saga
sant saptanan c¢ocuklarda serum TN-C diizeyi 6l¢limii yapilarak yiliksek saptanmasi
durumunda PHT Ongoriisiinde bulunarak, hastalarda PHT yoniinden ileri tetkik
yapilmasini onermekteyiz. Literatiirde soldan saga santli konjenital kalp hastalikli
hastalarda serum TN-C diizeylerinin ventrikiill fonksiyonlariyla iliskisine

rastlamadigimiz i¢in bu verilerin literatiire katki saglayacagimi diisiiniiyoruz.
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OZET

SOLDAN SAGA SANTLI DOGUMSAL KALP HASTALIGI OLAN
COCUKLARIN SERUM TENASCIN C DUZEYLERiI VE KLINIKLE
KORELASYONU

Amag: Bu c¢alismada, poliklinigimize basvuran soldan saga santli dogustan
kalp hastalig1 olan ¢ocuklarda, pulmoner hipertansiyonun derecesi ile serum TN-C
diizeyleri arasinda bir iligki olup olmadigini ve bunun kardiyak hasarin bir belirteci

olarak kullanilip kullanilamayacagini incelemeyi amagladik

Hastalar ve Metod: Soldan saga santli 33 hasta (17’sinde PHT saptanmus,
16’sinda PHT saptanmamis) ve 32 saglikli kontrol grubu c¢alismaya dahil edildi.
Anamnez, fizik muayene, klasik ekokardiyografi ve hastalarin anjiografi Oncesi
alian rutin kanlarinda serum troponin I, CPK, CK-MB gibi kalp enzimleri ile Hgb,

Tenascin C diizeyleri degerlendirildi.

Bulgular: Hasta grubunun yaslari 1 ile 10 yil arasinda (ortanca yil 4 yil)
degisiyordu. Hasta grubu 34 erkek (%52) ve 31 kiz (%48) olmak iizere toplam 65
cocuktan olusuyordu. Hasta grubundaki PHT olmayan hastalarla kontrol grubu
arasinda yapilan degerlendirmelerde, serum TN-C diizeyleri arasinda anlamli bir fark
bulunamazken, PHT saptanan hastalarla kontrol grubu arasinda (p=0,012)
istatistiksel anlamli bir fark belirlendi. Ayrica soldan saga santli hastalarin hepsi ile
kontrol grubu arasinda yapilan degerlendirmelerde de, serum TN-C degerleri

acisindan anlamli fark mevcuttu (p=0,022).

Sonu¢: Calismamiz soldan saga santli dogumsal kalp hastaligi olan
cocuklarda, ozellikle PHT gelismis olanlarda Tenascin C diizeylerinin anlamli bir
sekilde ylikseldigi belirlendi. Bu nedenle serum Tenascin C diizeylerinin, pulmoner
hipertansiyonun derecesini ve kardiyak hasar1 ortaya koymada duyarl bir belirleyici

(marker) olabilecegi sonucuna varildi.

Anahtar kelimeler: Soldan saga santli dogumsal kalp hastaligi,

ekokardiyografi, Tenascin C, cocukluk ¢agi, pulmoner arter hipertansiyonu.
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SUMMARY
Children with Left-to-Right Shunt in Congenital Heart Disease
Tenascin C Serum Levels and Clinical Correlation:

Objective: In this research, children with congenital heart disease who
presented left-to-right shunt were studied to determine if a relationship existed
between pulmonary hypertension and serum TN-C levels and to investigate whether

it can be used as a marker of cardiac damage.

Patients and Methods: 33 patients with left to right shunt (17 detected with
pulmonary hypertension; 16 not detected with PHT) and 32 healthy patients as
controls were included in the study. Medical patient history, physical examination,
conventional echocardiography, and serum troponin I, CPK, CK-MB, other cardiac
enzymes, and Hgb and Tenascin C levels in routine blood serum taken from patients

before angiography were evaluated.

Results: The patients’ ages ranged from 1 to 10 years (average 4 years). The
group of patients consisted of 34 males (52%) and 31 females (48%) for a total of 65
children. While evaluation of patients in the study group without PHT and patients in
the control group showed no statistical difference between the levels of serum TN-C,
a statistically significant difference (p=0.012) was found between patients with
detected PHT and the control group. In addition, evaluation of all the patients with
left to right shunt and control group revealed significant difference (p= 0.022)

between serum TN-C levels.

Conclusion: Our study determined that Tenascin levels were signifcantly
increased in children with left to right shunt congenital heart disease, particularly
those with advanced PHT. Therefore, serum Tenascin C levels to detect the degree of
pulmonary hypertension and cardiac damage demonstrate Tenascin C's ability as a

sensitive marker.

Key words: left to right shunt congenital heart disease, echocardiography,

Tenascin C, childhood, pulmonary arterial hypertension.
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Bilgilendirilmis Onay Formu

Selcuk Universitesi Selcuklu Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’ da
miiracaat eden soldan saga Santi olan ve anjiografi yapilan pediatrik hastalar
calismaya dahil edilecektir. Hastalarin anjiografi dncesinde, anjiyodan sonra ilk 24
saat i¢ginde, 1-7. giinler arasinda ve 7-14. giinler arasinda rutin alinan biyokimyadan
artan serumdan, anjiyodan bir ay sonra rutin kontrolu sirasinda alinan kandan serum

ayrilarak Tenascin ¢ ¢alisilmak iizere ¢aliSma yapilana kadar -80°C’de saklanacaktir.

Bu size herhangi bir mali yiik getirmeyecektir. CaliSmaya katilan ancak
ilerleyen donemlerde ailenin calisSmadan ¢ikma istegi durumlarinda, hastalar bu

calismaya alinmayacaktir. Arastirmaya katilan hastalarin kimlikleri gizli kalmak

sartiyla, bilgileri ve bulgular1 bilimsel amagli kullanilabilecektir. Arastirmaya
uygun goniilliillerin arastirmaya katilip katilmama karar1 kendi iradelerine baghdir.
Arastirmaya uygun goniilliiler arastirmaya katilmay1 kabul ettikten sonra istedikleri
herhangi bir zamanda arastiricilarin bilgisi dahilinde arastirmadan ayrilabilirler.
Yukarida goniilliiye arastirmadan Once verilmesi gereken bilgileri gdsteren metni
okudum. Bunlar hakkinda bana yazil1 ve sozlii agiklamalar yapildi. Bu kosullarda s6z
konusu Klinik Arastirmaya kendi rizamla, hi¢bir baski ve zorlama olmaksizin

katilmay1 kabul ediyorum.
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