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3. KISALTMALAR

A Diyastolik ge¢ dolus peak velositesi
Am Atriyal sistol peak velositesi

ASD Atriyal septal defekt

AV Atriyoventrikiiler

AVSD Atriyoventrikiiler septal defekt

CTm Miyokardiyal kontraksiyon zamani
DKH Dogumsal kalp hastaliklar

E Diastolik erken dolus peak velositesi
Em Miyokardiyal erken peak velosite
ET Ejeksiyon zamani

IVCT Izovolumik kontraksiyon zamani
IVRT Izovolumik relaksasyon zamani
KKY Konjestif kalp yetmezligi

LA Sol atriyum

LV Sol ventrikiil

mPAP Ortalama pulmoner arter basincinin
MPI Myokard performans indeksi

MY Mitral yetmezlik

PA Pulmoner arter

PAP Pulmoner arter basincini

PDA Patent duktus arteriyozus

PG Prostoglandin

PH Pulmoner hipertansiyon

PPH Primer pulmoner hipertansiyon
PVOH Pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik
PVP Pulmoner vendz basing

PVR Pulmoner vaskiiler direng

Qp Pulmoner arter kan akimi

Qp/Qs Pulmoner arter kan akiminin sistemik kan akimina orani
Qs Sistemik kan akimi1

RA Sag atriyum

RV Sag ventrikiil

Sm Miyokardiyal sistolik dalga velositesi

Tei indeksi= miyokard performans indeksi
TY Trikiispid yetmezligi
VSD Ventrikiiler septal defekt



4. GIRIS VE AMAC

Pulmoner hipertansiyon, pulmoner vaskiiler yatagin yap1 ve fonksiyon bozuklugu
sonucu ortaya ¢ikan, siklikla kalp ve akciger hastalifina ikincil gelisen patolojik bir
durumdur. Cocukluk ¢aginda pulmoner hipertansiyona yol agan etkenlerin basinda soldan
saga santli dogumsal kalp hastaliklar1 gelmektedir. Tedavi edilmemis genis sol-sag santl
hastalarda zamanla agir pulmoner hipertansiyona (Eisenmenger sendromu) sebep olan ince
pulmoner damarlarda geri doniisiimsiiz hasarlar meydana gelmektedir. Defektlerin
zamaninda kapatilmamas: durumunda gelisen Eisenmenger sendromu bu defektlerin
sonradan kapatilmasini imkansiz kilmaktadir. Sol- sag santli dogumsal kalp defektlerinin
bir kisminin kendiliginden kapanma sansi bulundugu bilindiginden, ¢ocuk kalp hekimleri
karsilastiklar1 bu tip hastalara kendiliginden kapanma sansi vermek i¢in beklemek ile
Eisenmenger gelisme riski arasinda ameliyatin zamanlamasma dogru karar vermek
zorundadirlar. Eisenmenger gelisme riskini gosteren en Onemli bulgu pulmoner arter
basincinin yiikselmeye baslamasidir.

Pulmoner arter basincini tespit etmede "gold standart” kalp kateterizasyonudur.
Ancak kalp kateterizasyonu invaziv bir yontem oldugundan klinisyenler invaziv olmayan
yontemlerle pulmoner arter basincini 6ngoérmeye calismaktadirlar. Bu yontemlerden en ¢ok
kullanilanm trikiispid kapaktaki regiirjitasyon velositesinin 6l¢iilmesi ve defekt bulunan iki
bosluk arasindaki basing farkinin Doppler yolu ile tesbit edilmesidir. Pulmoner arter
basincinin invaziv olmayan bu yontemlerle saptanmasinda, defektin yeri ve trikiispid
kapak regiirjitasyonun yonii nedeniyle bazen continue Doppler beam’ inin akimin yoniine
uygun yerlestirilememesi gibi zorluklar1 mevcuttur.

Genis sol-sag santli dogumsal kalp defektleri, anatomik lokalizasyonlarina gore sol
veya sag ventrikiilde voliim yiikiinde artisa sebep olabildikleri gibi pulmoner arter
basincini artirarak da sag ventrikiilde basing yiikiiniin artmasina sebep olabilmektedirler.

Sugiura T. ve arkadaslari, hayvanlar iizerinde yaptiklar1 bir calismada miyokard
performans indeksi (MPI) ile pulmoner arter basinci arasinda bir iliski bulundugunu
bildirmislerdir.

Calismamizin amaci, sol- sag santa bagli voliim artis1 ve pulmoner hipertansiyonun
sebep oldugu artmis basing yiikii sonucunda, sol ve sag ventrikiilde gelismesi beklenen
sistolik ve diyastolik fonksiyon degisikliklerinden etkilenecegi diisiiniilen miyokard
performans indeksinin (Tei indeksi) (pulsed ve doku Doppler ile dl¢iilen) pulmoner arter

basincini ongdrmede kullanilip kullanilamayacagini aragtirmaktir.



5. GENEL BILGILER
5.1 PULMONER HIiPERTANSIYON

Pulmoner hipertansiyon (PH), pulmoner vaskiiler yatagin yapt ve fonksiyon
bozuklugu sonucu ortaya ¢ikan siklikla kalp ve akciger hastaligina sekonder olarak gelisen
patolojik bir durumdur. PH, ortalama pulmoner arter basincinin (mPAP) istirahat halinde
25 mmHg iistiinde ya da egzersiz halinde 30 mmHg’ nin iistiinde olmasidir (1,2,3). PH
etiyolojik olarak primer ve sekonder olmak {lizere ikiye ayrilir. Primer pulmoner
hipertansiyon (PPH), pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik (PVOH) ve sag kalp
yetersizligi ile karakterizedir. Tan1 genellikle onlu yaslarda konmakla birlikte her yasta
goriilebilir (4). PPH’nin ger¢ek insidansi bilinmemektedir. Milyonda 1-2 olarak tahmin
edilmektedir. Kizlarda daha siktir, kiz/erkek orami 1.7-1.8/1°dir (5,6). Sekonder PH
cocukluk yas grubunda, basta sol-sag santli dogumsal kalp hastaliklar1 (DKH) olmak {izere
bir¢ok nedene bagl olarak ortaya ¢ikmaktadir (2,3).

Fizyopatolojisi

Normal f6tal dolagimda, akcigerler pulmoner arterlere (PA) gelen kanin % 10’unu
alir. Dogumdan sonraki ilk birka¢ nefes ile akcigerler agilir ve pulmoner vaskiiler direng
(PVR) vazodilatasyonun bir sonucu olarak belirgin olarak azalir. Boylece PA’deki kan
akcigerlere gitmeye baslar. Hayatin ilk birka¢ haftasinda PVR, arteriollerdeki diiz kasin
incelmesi ve yeni damarlarin eklenmesini kapsayan yeni damar yapilanmasiyla daha da
azalma gosterir (5).

Cocuklarda sekonder PH, basta sol-sag santli DKH’nin yol actig1 artmig pulmoner
kan akimina baglh hiperkinetik PH, alveolar hipoksi, pulmoner vendz basing artis1 ve
primer pulmoner vaskiiler hastalik sonucu gelisebilmektedir (3) (Tablo-1). Pulmoner arter
basincini (PAP) belirleyen faktorler, pulmoner vendz basing (PVP), PA kan akimi (Qp) ve
pulmoner vaskiiler rezistanstir (PVR). PVR, asil olarak kiiciik miiskiiler arter ve
arteriollerin enine kesit alanlari ile belirlenir. PVR’1n diger belirleyicileri kanin viskozitesi,
akcigerin toplam kitlesi, kan damarlarindaki darliklar ve damarlara ekstramural basilardir.
Pulmoner kan akimi veya PVR’tan birinin ya da herikisinin artmasiyla PA basinci artar.
Her ne sebeple olursa olsun, PH’da sonug olarak pulmoner arteriollerde daralma vardir ve
bu durum PVR’de artis ve sag ventrikiil (RV) hipertrofisi ile sonuglanir. Normalde ince
olan RV, 40-50 mm Hg’nin istlindeki ani basing¢ yiikiine kars1 koyamaz. Bu nedenle

PVR’de ani yiikselmeye sebep olan herhangi bir durum akut sag kalp yetersizligine yol



acabilir. Ancak PH yavas gelisirse RV hipertrofisi olur ve hafif PH (sistolik PA basincinin
50 mmHg civarinda olmasi) klinik bulgular ortaya ¢ikmadan idare edilebilir. Hafif PH’ye
ek olarak, akciger hastaliklari, alveoler hipoksi veya asidoz gibi ek sorunlar da
eklendiginde sag venrtikiiliin sistemik arteriyel basinca yaklasan yiiksek basinglara karsi

calismas1 gerekir, bu da RV yetersizligine neden olabilir (3).

PAP-PVP (mmHg) = Qp (L/dak./m2) X PVR(U.m2)

Sekonder PH, etiyolojik nedene bagli olmak iizere birbirinden farkli sekillerde
olusur. Ventrikiiler septal defekt (VSD), patent duktus arteriyozus (PDA) gibi sol-sag
santli genis lezyonlar sonucunda gelisen PH’na hiperkinetik pulmoner hipertansiyon ismi
verilir. Bu lezyonlarda pulmoner kan akimi artar, PA’ya sistemik basing dogrudan iletilir
ve kompanzatuvar pulmoner vazokonstriksiyon ile PVR yiikselir. Eger vazokonstriksiyon
olusmazsa pulmoner kan akimi daha da artar ve agir kalp yetersizligi gelisir.
Vazokonstriktor maddelerin asir1  liretimi  gibi endotel hiicrelerin vazodilatasyon
mekanizmasindaki bozukluklar soldan saga santli hastaliklarda PH olusumunu daha da
kolaylastirir. Hiperkinetik PH’ye yol agan pulmoner arteriollerdeki degisikler
(vazokonstriksiyon, trombiis olusumu ve pulmoner damarlarda diiz kas proliferasyonu)
kalic1 hale gelmeden once ortadan kaldirilirsa pulmoner arter basinct genellikle normale
donebilir (2,3).

Genis soldan saga santli defektler zamaninda tedavi edilmezlerse, pulmoner vaskiiler
yatakta geri doniisiimsiiz degisikler olusarak agir PH gelisir ve santin sagdan sola donmesi
ile siyanoz ortaya ¢ikar. Bu evreye Eisenmenger sendromu veya PVOH adi verilir. Bu
evrede cerrahi diizeltme miimkiin degildir. PVOH’nin baglama zamanm degiskendir ve siit
cocuklugu ile eriskin yas arasindaki donemi kapsar; cogunlukla ge¢ cocukluk ile erken
ergenlik donemleri arasinda gelisir. Atriyal septal defektli (ASD) hastalarda daha geg
gelisirken, benzer lezyonu olan normal ¢ocuklara gére Down sendromlu ¢ocuklarda daha
erken, biiyiik arter transpozisyonu olan hastalarda yasamin ilk yilinda gelisir (3) .

Pulmoner damarlarin fonksiyonunu diizenlemede bazi mediatorler rol oynamaktadir.
Arasidonik asit metabolitlerinden prostosiklin ve tromboksan A2 sirasiyla pulmoner
yatakta vazodilatasyon ve vazokonstriksiyon’a neden olurlar. Ek olarak prostosiklin
trombosit aktivitesi ve endotel hiicre proliferasyonunu engeller, oysa tromboksan A2
trombosit aktivitoriidiir. Endotelin-1 pulmoner damarlarda neden oldugu diiz kas
proliferasyonu sayesinde vazokonstriktor olarak etki yapar. Nitrik oksit, vazodilatasyon ve

ek olarak trombosit fonksiyonu ve diiz kas proliferasyonunu engeller (2,3) (Tablo-2).



Tablo 1: Pulmoner hipertansiyon nedenleri.

1- Genis soldan saga santl lezyonlar (hiperkinetik pulmoner hipertansiyon) : ventrikiiler
septal defekt, patent duktus arteriozus, endokardiyal yastik defekti.
2- Alveolar Hipoksi
A- Akciger parankim hastalig
I- Yaygin pnémoni
II- Akcigerlerin hipoplazisi (primer veya sekonder)
III- Bronkopulmoner displazi
IV-intertisyel akciger hastaligi (Hamman —Rich sendromu)
V- Wilson-Mikity sendromu
B- Hava yolu darliklar
I-  Ust hava yolu darlig1 (tonsil hipertrofisi, makroglossi, mikrognati,
laringotrakeomalazi, uyku apnesi)
II- Alt hava yolu darliklar1 (astim bronsiyale, kistik fibrozis)
C- Solunum kaslarinda yetersizlik (santral sinir sistemi hastaliklari, obezite
hipoventilasyon sendromu)
D- Gogilis duvari ve solunum kasi hastaliklari
I- Kifoskolyoz
II- iskelet kas: giigsiizliigii veya felci
E- Yiiksek irtifada yasamak
3- Pulmoner vendz hipertansiyon: mitral darlik, kor triatrium, obstriktif total pulmoner
vendz doniis anomalisi, kronik sol kalp yetmezligi, sol taraf obstriiktif lezyonlar1 (aort
stenozu, aort koarktasyonu). Nadiren, konjenital pulmoner vendz darliklar pulmoner
hipertansiyona neden olabilirler.
4- Primer pulmoner vaskiiler hastalik
A- Yeni doganin persistan pulmoner hipertansiyonu
B- Primer pulmoner hipertansiyon; nadirdir, nedeni bilinmeyen, pulmoner
hipertansiyonun 6liimciil bir formudur.
5- Pulmoner parankimi veya vaskiiler yapiy1 tutan diger hastaliklar
A- Tromboembolizm: hidrosefalide uygulanan ventrikiiloatrial sant, orak hiicreli
anemi, tromboflebit.
B- Bag dokusu hastaliklari: skleroderma, sistemik lupus eritamatozus, mikst bag
dokusu hastalig1, dermatomiyozit, romatoid artrit.
C- Pulmoner vaskiiler yapiy1 dogrudan etkileyen hastaliklar: sistozomiyazis,
sarkoidoz, histiositozis-X.
D- Portal hipertansiyon, HIV* infeksiyonu.

Park MK. Pulmoner hipertansiyon. Pediatric cardiology for practitioners 5th ed. Adana
Nobel kitabevi;2009:486. *HIV: Insan bagisiklik yetmezlik viriisii.



Tablo 2: Pulmoner hipertansiyonla iliskili mediatorlerin damar tonusu, hemostatik, hiicresel
ve klinik duruma etkileri.

Pulmoner damar | Hemostatik Klinik
Mediator Hiicresel etki
tonusuna etkisi etki durum
Trombosit | Diiz kas ve endotel
Prostosiklin Vazodilatasyon fonksiyon hiicre prolifersyon PH azalir
engellemesi engelleyici
Trombosit
Tromboksan o i
A Vazokonstriksiyon | fonksiyon - PH artar
2
aktivitesi
_ Diiz kas
Endotelin-1 | Vazokonstriksiyon - ' . PH artar
hiperplazisi
Trombosit | Diiz kas ve endotel
Nitrik oksit Vazodilatasyon fonksiyon | hiicre proliferasyon PH azalir
engellemesi engelleyici

Kronik degisikligin devam etmesine katkida bulunan diger sartlar pulmoner

damarlardaki hipoksemi ve kii¢iik damarlardaki trombozisdir. Kronik hipoksemi pulmoner
vazokonstriksiyona katkida bulunurken, trombozis mikrovaskiiler hipoksemiye ve bu da
vazokonstriksiyona aracilik eden mediatdrlerin salinimina yol agar (2).

Pulmoner arteriyel hipertansiyona yol agan sebepler ne olursa olsun, PA basincinin
artmasi sonucta pulmoner damarlarda farkl siddetlerde anatomik degisikliklere yol acar.
PH gelisen hastalarin pulmoner damarlardaki histopatolojik degisiklikler Heath ve
Edwards tarafindan konjenital kalp defektlerine bagli PH gelisen hastalarda tanimlanmis ve
asagidaki sekilde evrelendirilmistir.

Evre I: Kiiclik pulmoner arter ve arteriollerde mediyal hipertrofi.

Evre II: Mediyal hipertrofiye ek olarak intimal hiperplazi.

Evre III: Vaskiiler limende daralmayla beraber intimal hiperplazi ve fibrozis.

Evre IV: Pulmoner arter ve arteriyollerde pleksiform lezyonlar ve dilatasyon.

Evre V: Intimal fibrozisin hiyalinizasyonu, kompleks pleksiform, anjiomatdz ve
kavernoz lezyonlar.

Evre VI: Nekrotizan arterit.

Evre III’e kadar olan pulmoner damarlardaki degisiklikler kismen geri dontisiimlii

olsada, evre IV-VI’daki damarsal degisiklikler geri doniisiimsiizdiir (2,3,4,6).



Pulmoner hipertansiyonlu hastalarda klinik belirtiler ve tam

Oykii ve fizik inceleme bulgularma ek olarak noninvaziv ve invaziv ydntemlerle
taniya gidilir. Kesin tani kalp kateterizasyonu ile konur.

Semptomlar

Pulmoner hipertansiyon gelisen ¢ocuklarda nefes darligi, egzersiz intoleransi, ¢abuk
yorulma, gogiis agrisi, kronik Oksiiriik, hisilti ataklar1 ve tekrarlayan senkop gibi
nonspesifik semptomlar gériilebilir. infantlarda irritabilite, beslenme azlig1 ve takipne ile
kendini gosterebilir. Soldan saga santli DKH’da, sag taraf basinci arttiginda ara ara siyanoz
ataklar1 olabilir (2,3).

Pulmoner hipertansiyonlu hastalarda klinik belirtilere gére Diinya Saglik Orgiitii
tarafindan 1’den 4’e kadar siniflandirilmistir (Tablo-3). Bu siniflama hastaligin seyri, uzun
donem sonuglar1 ve tedavi diizenlemesinde yol gostericidir (2).

Tablo 3: Pulmoner hipertansiyonlu hastalarda fonksiyonel siniflama (2)*.

Fiziksel aktivitelerinde kisitlama bulunmayan pulmoner hipertansiyon
Evre 1 hastalari: Olagan fiziksel aktiviteler, dispne, yorgunluk, gégiis agris1 ya

da pre-senkopa neden olmaz.

Fiziksel aktivitelerinde kisitlama olan pulmoner hipertansiyon
Evre 2 hastalari: Hastalar dinlenme sirasinda rahattir. Olagan fiziksel aktiviteler,

dispne, yorgunluk, gdgiis agrisi ya da pre-senkopa yol agar.

Fiziksel aktivitelerinde belirgin kisitlama olan pulmoner hipertansiyon

hastalari: Hastalar dinlenme sirasinda rahattir. Olagan dis1 fiziksel

Fvre 3 aktiviteler, asir1 dispne, yorgunluk, gogiis agris1 ya da pre-senkopa yol
acarlar.
Hicbir fiziksel aktiviteyi semptomsuz olarak gereceklestiremeyen
Evre 4 pulmoner hipertansiyon hastalari: Bu hastalarda sag kalp yetmezligi

bulgular1 vardir. Dispne ve/veya yorgunluk dinlenme sirasinda bile

goriilebilir. Rahatsizlik herhangi bir fiziksel aktivite ile artar.

*Functional classification of pulmonary hypertension modified after the New York Heart
Association functional classification according to the Worl Health Organization, 1998.
From British Cardiac Society Guidelines and Medical Practice Committee.
Recommendations on the management of pulmonary hypertension in clinical practice.

Heart 86(Suppl 1):11,2001.



Fizik muayene

Pulmoner hipertansiyonlu hastalarin muayenesi sirasinda hastaligin ileri evrelerinde
takipne, siyanoz ve/veya ¢comak parmak dikkati ¢eker. Palpasyonla RV’ye ait parasternal
vuru saptanir (sol parasternal bdlgede). Ikinci kalp sesi (Ss) tektir veya dar olarak ikilesir;
Ikinci kalp sesinin pulmoner komponentinin (P,) siddeti artmistir. Sag kalp basmcinin
artmasiyla birlikte sternumun sol kenarinda trikiispid yetmezligine bagli sistolik ve
pulmoner kapak yetmezligine baglh yiiksek frekansli erken diyastolik iifiiriim duyulabilir.
Kalp yetmezligi gelisen ¢ocuklarda juguler venlerde dolgunluk, hepatomegali, asit ve ayak
sirtinda 6dem tespit edilir. Ge¢ donemde aritmiler ortaya cikar. Ek olarak PH’ye yol
acabilecek dogumsal kalp defektlerinin muayene bulgulart vardir (2,3).
Elektrokardiyografik inceleme

Tipik olarak sag aks deviasyonu ve RV hipertrofisi bulgulari tespit edilir. Geg
donemde siklikla sag atriyal dilatasyon goriiliir. RV basinci artan bazi hastalarda anterior
ve lateral gogiis derivasyonlarinda S-T segment depresyonu ve T dalga negatifligi goriiliir
(2,3).

Telekardiyografik inceleme

Kalp biiytikliigii genellikle normaldir ancak sag atriyal genislemeyle beraber veya
sag atriyal genisleme olmaksizin kalpte hafif bir biiyiime olabilir. Pulmoner arter
topuzunda belirginlesme ve normal goriiniimlii akciger alanlari ile birlikte hilus bolgesinde
genislemis pulmoner damarlar tipiktir. Bazi hastalarda pulmoner kan akiminin azalmasina
bagl periferel pulmoner vaskiilaritede azalma tespit edilir (2,3).

Ekokardiyografik inceleme

Sag atriyum (RA) ve ventrikiilde genisleme, normal veya kii¢lik sol ventrikiil (LV)
boyutlari, interventrikiiler septumda kalinlasma ve septal hareketlerde anormallik (sag
ventrikiilde artmis basing yiikiine bagli), pulmoner arter dilatasyonu ve yetmezlik tespit
edilebilecek bulgulardir (2,3).

Pulmoner arter basinci, iki boyutlu ekokardiyografi, M-mode ve Doppler yontemleri
ile noninvaziv olarak hesaplanabilir. PH’nin siddetini belirlemekte kullanilan invaziv
olmayan yontemler asagida belirtilmistir.

1- M-mode ekokardiyografi ile anormal kapak hareketi: pulmoner "a'" dalgasinin
olmamasi veya azalmis olmasi, EF egiminde azalma ve midsistolik kapanma
(¢centiklenme) PH’yi gosteren bulgulardir. Ancak bu bulgular her zaman

bulunmayabilir ve nadiren de yanlis pozitif sonuclar alinabilir.



2- Iki boyutlu ekokardiyografi: sag ventrikiil basinci arttig1 igin interventrikiiler
septum sola kayar ve sistol sonunda yassilagmig goriiniir. Sistol sonunda septal
egiklik (curvature) goriilmesi artmig RV sistolik basinct hakkinda fikir verir.
3- Doppler ekokardiyografi:
a.Devamli-dalga (CW) Doppler yontemi ile trikiispid yetmezlik (TY) velositesi
saptanarak PA sistolik basinci hesaplanabilir. Basitlestirilmis Bernoulli
denklemi (P=4V?) ile trikiispid kapaktaki sistolik basin¢ farki hesaplanir;
normal santral vendz basing 10 mm Hg olarak kabul edilir ve bu bulunan
degere eklenerek PA sistolik basincit bulunur. Pulmoner darlik yoksa, RV
sistolik basinci ile PA basinci esittir. Bu yontemle Olclilen basing degerleri
kateterizasyon sirasinda elde edilen sonuglardan farklidir, bu yontemle 6lciilen
normal PA basincinin {ist sinir1 36-40 mm Hg’dir.
b.Ventrikiiler septal defekt, patent duktus arteriosus, sistemik-pulmoner arter
arasinda sant bulunan hastalarda, santtan eclde edilen sistolik velosite
kullanilarak RV veya PA basinci hesaplanabilir. Koldan dlgiilen sistolik
basingla esit oldugu varsayilan LV (aort basincina esittir) basincindan VSD
veya PDA {izerinde Olgiilen sistolik basing ¢ikarildiginda RV veya PA basinct
bulunmus olur. Sistolik basincin periferde artisi nedeniyle koldan olgiilen
basincin, LV basincindan hafif yiiksek (5-10 mm Hg) oldugu hesaba
katilmalidir.
c.Pulmoner yetmezligin diyastol sonu velositesi kullanilarak PA’nin diyastolik
basinci hesaplanabilir. Diyastol sonu velositesi Olgiiliir, Bernoulli esitliginden
yaralanilarak basin¢ hesaplanir ve iizerine 10 mm Hg normal santral vendz
basing eklenir. Ayn1 zamanda hastalarin tedaviye yanitinin degerlendirilmesi ve
takibinde de kullanlir (3).
Kalp kateterizasyonu
Pulmoner hipertansiyonlu ¢ocuklarda sag kalp kateterizasyonu hastaligin tanisinda
altin standart olan giivenilir bir tan1 yontemidir. Pulmoner kapiller wedge basincinin veya
LV end-diyastolik basincinin 15 mmHg’'nin altinda ve PVR 3 wood {initesinin
tizerindeyken, istirahat halinde mPAP>25 mmHg, egzersiz sirasinda mPAP>30 mmHg
tizerinde olmas1 PH tanisini kesinlestirir (2).
Sag kalp kateterizasyonu sirasinda pulmoner vazodilatatorlere (%100 oksijen
inhalasyonu, inhale Nitrik oksit, damar i¢i adenozin veya prostosiklin) yanit

degerlendirilerek hastanin tedavisi planlanir. Kalp debisi degismeden, mPAP 10



mmHg‘dan fazla azalma veya 40 mmHg’ya inis yanit kabul edilir. Bu hastalarin kalsiyum
kanal blokoriinden fayda goérme sansi yiiksektir. Cocuklarin % 40-60’1 akut vazodilatator
tedaviye yanit verir (2).

Dogal seyir ve tedavi

Genis soldan saga santli lezyonlara bagli olarak gelisen (hiperkinetik tip) veya
pulmoner venéz hipertansiyonla iliskili olan PH vakalarinda erken cerrahi tedavi ile
defektler kapatildiginda, PH belirgin sekilde diizelir veya tamamen ortadan kalkar. Geg
donemde sag kalp yetersizligi, atriyal ve ventrikiiler aritmiler ortaya ¢ikar. Gogiis agrisi,
senkop ve hemoptezi kotii gidise ait bulgulardir. Ilerleyici RV yetersizligi ve aritmilere bu
vakalarda en sik goriilen 6ltim nedenleridir (3).

Glinlimiizde tan1 ve tedavi olanaklarimin gelisimine parelel olarak pulmoner
hipertansiyon vakalarinda ortalama yasam siiresi artmigtir. Yasam siiresinin uzamasina
katkis1 olan en 6nemli faktor hastalarin vazodilatator tedaviye verdigi yanittir. Ek olarak,
infantil donemdeki genis intrakardiyak ve biiylik damarlar arasidaki santlarin erken tan1 ve
cerrahi tedavisinin yapilmasi ge¢ donemde PH gelisme riski altinda olan bu hastalarin
tedavisine katkis1 vardir (2).

Pulmoner hipertansiyonlu hastalarin tedavisinde, spesifik tedavi yaklagimlarindan
once yapilan geleneksel tedavide egzesiz kisitlamasinin yani sira antikoagiilan,
vazodilatator, diliretik, kardiyak glikozidler gibi ilaglar ve oksijen tedavisi
uygulanmaktaydi. Spesifik tedavi yaklasiminda PH’li hastalar altta yatan hastaliklar ve
eslik eden patolojiler yoniinden genis ¢apli bir degerlendirme yapilmalidir. Altta yatan
nedenler ve eslik eden patolojiler diizeltildikten sonra spesifik PH tedavisi yapilmalidir (7).
Nonspesifik tedavide kullanilan bashca ilaclar;

o Antikoagiilanlar: tromboembolik hastalik varliginda kumadin ile antikoagiilasyon
kesin olarak 6nerilir, PH’ye yol agan diger sebeplerde de yararli olabilir, sagkalim
tizerine belirgin olumlu etkileri vardir (tedavinin amaci International Normalized
Ratio (INR)’nin 2-2.5 arasinda tutulmasidir). Baz1 merkezler pulmoner dolasimdaki
mikroembolileri 6nlediginden, kumadin yerine antiplatelet ilaclar kullaniminm
Oonermektedirler.

e Vazodilatatore yanit veren hastalara: Asagidaki pulmoner vazodilatator ilaglar
pulmoner vaskiiler direnci yliksek ve sabit olmayan hastalara kullanilir. Bunlarin
coguyla ilgili deneyim eriskin hasta kaynaklidir. Vazodilatator ilaglar her zaman
etkili degildir c¢iinkii bazilar1 sistemik vaskiiler direnci PVR’den daha fazla

distirtirler.



-Nifedipin, bir kalsiyum kanal blokoriidiir. Vazodilatatére yanit veren cocuklarin
%40’1nda olumlu etkileri vardir.

-Prostasiklinler (epoprostenol ve treprostinil intravendz, ilioprost inhalasyon ve
beraprost oral yolla kullanilan formlaridir), PPH’de, Eisenmenger sendromunda
veya kronik akciger hastaliklarinda siirekli intravendz inflizyon seklinde
uygulandiginda yasam kalitesini ve sagkalim siiresini belirgin arttirdigi
goriilmiistiir.

-Endotelin reseptor antagonistleri (bosentan ve sitaxsentan): Hem PPH hem de
Eisenmenger sendromunda kullanilmaktadir. Bosentan segici olmayan endotelin
reseptor blokoriidiir. Eisenmenger sendromu veya PPH’si olan ¢ocuklarda 14 ay
siireyle uygulandiginda (beraberinde intravendz prostosiklinle veya yalniz)
olgularin % 50’sinde belirgin fonksiyonel diizelme oldugu belirlenmistir.
Sitaxsentan secici endotelin-A reseptor antagonistidir, 18 hafta stireyle
uygulandiginda (eriskinlerde ve 12 yas iistii cocuklarda) egzersiz kapasitesinde
diizelme oldugu belirlenmistir.

-Fosfodiesteraz-5 inhibitorii (sildenafil): Az sayida bir grup ¢ocuk hastada (PPH ve
DKH’ye ikincil gelisen PH olan) 12 ay boyunca kullanildiginda hemodinamik
bulgularda ve egzersiz kapasitesinde diizelmeye neden oldugu saptanmustir.

-Nitrik oksit inhalasyonu: PPH’de ve yenidogan persistan PH’de PA basincini
distirmede etkilidir.

o Inotrop ajanlar (digoxin, dopamin vs.): Vazodilatator tedaviye eklendiginde PA
basincini diislirmeye yardim ederler. Pulmoner hipertansiyonla birlikte sag kalp
yetmezligi bulunanlarda kardiyak glikozidler ve ditiretik tedavi faydalidir (kardiyak
prelod’u azaltarak) (2).

e Vazodilatatirlere yanit vermeyen pulmoner vaskiiler direnci sabit ve agir PH’si
olan hastalarin tedavisi;

-Nitrik oksit inhalasyonu ve siirekli intravendz veya nebulize prostasiklin segici
pulmoner vazodilatasyon yapabilir.

-Atriyal septostomi, sagkalimi arttirir, sag-sol sant yoluyla kalp debisinin devamina
yardimci olarak senkop olusmasini azaltir.

-Son olarak da tiim medikal tedavilere yanitsiz hastalarda tek veya iki tarafli akciger
nakli yada daha ¢ok kompleks DKH’nin tedavi secenegi olarak giindeme gelen
kalp-akciger naklidir (3).
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5.2 SOLDAN SAGA SANTLI KALP HASTALIKLARI
5.2.1 VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT

Ventrikiiler septal defekt, cocuklarda en sik rastlanan kalp anomalisidir. Tim
DKH’nin yaklastk %15-20’sini teskil eder. Insidansi, term bebeklerde % 0.15-0.35,
pretermlerde ise % 0.45-0.7°dir. Erigkinlerdeki DKH arasinda sikligi daha azdir ¢linkii
biiylik kismi erigkin yasa kadar kendiliginden kapanir. Belirgin olarak bir cinsiyet farkliligi
bulunmasa da kizlarda biraz daha siktir (%56 kiz, %44 erkek). Bu anomalinin bulgular1
asemptomatik bir ¢ocuktaki ifiirimden, agir konjestif kalp yetmezligine (KKY) kadar
genis bir yelpazede olabilir. VSD tek lezyon olabilecegi gibi daha kompleks kalp
anomalilerinin bir parcasi olarak da goriilebilir (8,9).

Ventrikiiler septal defekt, anatomik yerlesimine gore perimembrandz, subarteriyel
(outlet, infundibular), inlet (A-V kanal tipi) ve miiskiiler, hemodinamik olarak ise biiyiik,
orta ve kii¢iik olarak siniflandirilir (1).

Fizyopatoloji

Asiyanotik VSD’de santin yonii soldan sagadir. Santin miktari, defektin yerinden ¢ok
biiyiikliigiiyle ve PVR diizeyiyle belirlenir. Defekt kiigiik ise, sol-sag santa kars1 biiyiik bir
diren¢ olusur, sant PVR diizeyine bagimli degildir. Bu durumda PVR’1in diisiik olmasi
normaldir. Genis bir VSD’de defekt ¢ok az direng olusur, sol-sag santin miktar1 daha ¢ok
PVR diizeyine baghdir. PVR azaldik¢a, sol-sag sant miktar1 artar. VSD sant1 asil olarak
sistol boyunca ve RV kontraksiyondayken olustugundan sant akimi RV’de kalmaz ve
dogrudan PA’ye gider. Bu yiizden, RV’de 6nemli bir hacim yiiklenmesi olmaz, RV
goreceli olarak normal boyutta kalir ancak sol atriyum ve ventrikiilde genisleme goriiliir
(10).

Kiigiik VSD’de soldan saga sant miktar1 az olacagindan pulmoner vaskiiler
konjesyon ve sol kalp yiiklenmesi olmayacaktir. Santin kendisi pansistolik {ifiirtimii
olusturacaktir. Orta ve biiyiik boyuttaki VSD’de, soldan saga hemodinamik olarak énemli
miktarda santa neden olur bu durum hastalarda pulmoner konjesyon ve LV hacim yiikiiniin
artmasina yol agar. Sonucta, artmis pulmoner kan akimi zaman i¢inde sol sistemde volim
yiiklenmesine ve LA ile LV’de dilatasyona yol acar. Bu sathada PH ve pulmoner vaskiiler
yataktaki degisiklikler geri doniigiimliidiir. Ancak VSD tedavi edilmez ise uzun dénemde

pulmoner arteriyollerdeki baslangicta intimal, daha sonra medial miiskiiler hipertrofi ile
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pulmoner vaskiiler rezistans artar ve pulmoner vaskiiler obstriiktif hastaliga (Eisenmenger
sendromu) neden olur (1,10).
Klinik bulgular

Siklikla hayatin 1-6. haftalarin arasinda yapilan genel muayene sirasinda kalpte
tifiirtim tespit edilmesi nedeniyle bir ¢ocuk uzmanina sevk edilirler. Kii¢iik VSD’li hastalar
asemptomatiktir ve biiylime, gelismeleri normaldir. Orta ve biiylikk VSD’li olgularda
bliylime gelisme geriligi, egzersiz intoleransi, tekrarlayan akciger infeksiyonlar1 ve kalp
yetmezligi bulgular1 daha siktir. PH gelistikten sonra siyanoz ve aktivite diizeyinde azalma

ortaya ¢ikar (8,9).

Fizik muayene

Kiigiik VSD’li infantlarda biiyiime ve gelisme normal olup olgular asiyanotiktir.
Genis VSD’li infantlarda hayatin 2-3. ayindan dnce biiylime, gelisme geriligi ve konjestif
kalp yetmezligi bulgular1 ortaya cikar. Eisenmenger sendromu gelisen hastalarda siyanoz
ve comak parmak goriilebilir. Genis defektli olgularda, sol sternal alt kenarda sistolik tiril
ve prekordiyal bolgede hiperaktivite saptanir. PH’nin gelismesiyle S,’nin siddeti artar.
Sternumun sol kenarinda II-IV/VI derecede sistolik iifiiriim duyulur. VSD’li olgularda I-
III/VI. derecelerde dekresendo tarzinda erken diyastolik iifiirim duyulmasi gelisen aort
yetmezligini gosterir (8,9).
Elektrokardiyografik inceleme

Elektrokardiyografide, hemodinamik bozuklugun derecesi ile iligkili degisiklikler
vardir. Kiiclik VSD’li olgularda genellikle EKG normaldir, bazilarinda V |4 arasinda rsr’
goriilebilir. Orta biiyiikliikteki defektlerde genellikle LV hipertrofi bulgular1 vardir. Biiyiik
defektlerde, orta gogiis derivasyonlarinda kombine (sag-sol) ventrikiil hipertrofisini
gosteren biiyiik, ekifazik voltaj kayitlari bulunur. Eger hastada PH gelismis ise sadece RV
hipertrofisi bulgular1 goriilebilir (8,9).
Telekardiyografik inceleme

Soldan saga santin belirgin oldugu hastalarda pulmoner vaskiilaritede artis, LA
dilatasyonu, LV volim yiiklenmesi ve RV hipertrofisine baglh kardiyomegali
goriilebilirken, hemodinaminin fazla etkilenmedigi vakalarda degisiklik goriilmeyebilir.
PVOH gelistiginde ise ana PA ve hilustaki damarlar belirginlesirken, periferik akciger
alanlar1 iskemiktir ve kalp biiyiikliigii genellikle normaldir (1,8,9).
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Ekokardiyografik inceleme

Iki boyutlu ve Doppler eko ¢alismalari ile defektin sayis1, boyutu ve kesin yerlesimi
belirlenir, modifiye Bernoulli esitligiyle PA basinct hesaplanabilir, eslik eden diger
anomaliler saptanabilir ve santin miktar1 tahmin edilebilir (8,9).

Kalp kateterizasyonu

Ventrikiiler septal defektli hastalarin tanisinda kullanilan bir yontem olmaktan cok,
cocuklarda PA basinci, PVR’nin degerlendirilmesi, sant oraninin hesaplanarak ameliyat
endikasyonunun saptanmasi, operasyon i¢in defektin lokalizasyonunun gosterilmesi ve PH
gelisen hastalarda pulmoner vazodilatorlere olan reaktivitesinin degerlendirilmesi ile
inoperabilite kriterlerinin varlig1 aragtirilmasinda kullanilmaktadir (1,8).

Dogal seyir ve tedavi

Membrandz ve miiskiiler VSD’lerin %30-40’1 hayatin ilk alt1 ayinda kendiliginden
kapanir ve tam olarak kapanmayanlar boyut olarak kiiciiliir. Bununla birlikte inlet ve outlet
defektler kiiclilmez veya kendiliginden kapanmaz. Genis VSD’li ¢ocuklarda 6-12 ay kadar
erken donemde PVOH gelismeye baslayabilir, ancak sag-sol santa yol agmasi on yasindan
sonra olur. Genis VSD’li siit ¢ocuklarinda genellikle dogumdan sonraki 6-8. haftadan
sonra konjestif kalp yetmezligi (KKY) gelisir. Infektif endokardit nadiren gériiliir (9).

Bu hastalarin tedavisinde, infantlar KKY ve ilave lezyonlar yoniinden dikkatli bir
bigimde incelenmelidir. Ilk 6 ay icerisinde sik takip edilmelidir, defekti kapanmayan 2
yasindan biiyiik ¢ocuklar LV ¢ikim yolu obstriiksiyonu ve aort yetmezligi yoniinden 2
yilda bir eko ile takip edilmeli ve bakteriyel endokardit proflaksisi hatirlatilmalidir. KKY
olan infantlar invaziv veya invaziv olmayan yontemlerle anatomik degerlendirmeye tabi
tutulmalidir. Eger KKY medikal tedaviye cevap vermiyorsa cerrahi tedavi planlanmalidir.
Eger PA direnci yliksek ise, 1-2 yas i¢inde cerrahi miidahale yapilmalidir. Pulmoner direng
artmamis olsa bile soldan saga sant1 belirgin olanlara da 2-5 yaslarinda cerrahi miidahale
onerilmelidir. Atriyoventrikiiler kanal tipi ve subarteriyel VSD’ler spontan olarak
kapanmadiklarindan, bu hastalarda pulmoner direng yiikselmeden erken dénemde cerrahi
miidahale yapilmalidir (1,9).

Cihazla kapatma

Sag atriyotomi veya kisith sag ventrikiilotomi yolu ile yaklagilan VSD’nin cerrahi ile
kapatilmas1 oldukga diisiik mortalite ve morbiditeye sahiptir. Fakat sol ventrikiilotomi
gerektiren miiskiiler defektler ve 6zellikle kompleks kardiyak anomalilerle birlikte bulunan
miiskiiler VSD’lerin cerrahi mortalitesi ve morbiditesi yiiksektir. Bu tip hastalarda

VSD’nin transkateter yontem ile kapatilmasi mortalite ve morbiditeyi azaltmada yardimci
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olabilmektedir. VSD’lerin transkateter yolla kapatilmasi ile ilgili ¢ok fazla klinik ¢aligma
yoktur. Hemodinamik olarak dnemli sant1 olan, infant dénemini semptomsuz gecirmis ve
bu donemde cerrahi girisim endikasyonu olmayan diskret miiskiiler VSD’li hastalar
transkateter yolla kapatilmak i¢in en uygun adaylardir. Clamshell (CR BARD), Rashkind
Cift Semsiye (CR BARD) ve Sideris Buttoned (Custom Medical Devices) cihazlar miiskiiler
veya perimembrandz VSD’lerin kapatilmasinda, VSD i¢in gelistirilmis 6zel Amplatzer
cihazida miiskiiler VSD’nin kapatilamasinda kullanilmaktadir. Gilintimiizde VSD’lerin
transkateter yolla kapatilmasi i¢in gelistirilmis cihazlardan higbiri heniiz klinik ¢aligmalar
icin onaylanmamistir. Bu nedenle uygulama endikasyonlar1 ve hasta se¢imi i¢in kesin

kriterler belirlenmemistir (11).

5.2.2 ATRIYAL SEPTAL DEFEKT

Sag atriyum ve sol atriyum arasinda gecise neden olan defektlere atriyal septal defekt
ismi verilir. Interatriyal septumda degisik anatomik lokalizasyonlarinda yerlesen
ASD’lerin goriilme sikligr sirastyla sekundum (%50-70), ostium primum (%30), siniis
venozus (%10) ve koroner siniis defektleridir. Bu defeklerin tiimii gergek interatriyal
septumda yer almasalar da, atriyumlar arasinda ge¢ise neden olduklarindan ASD olarak
siniflandirilirlar. izole veya diger DKH ile birlikte goriilebilirler. En sik gériilen DKH’den
biri olan ASD‘nin insidans1 1/1500°dir. DKH’nin % 5-10’unu olusturur, kizlarda daha
siktir (erkek/kiz oran1 1/2) (4, 9,12).

Fizyopatoloji

Atriyal septal defektli asiyanotik hastalarda santin yonii soldan saga dogrudur, sol
sag santin yonii ve miktari, defektin biiylkligii ve sag-sol ventrikiilin goreceli
kompliyans: tarafindan belirlenir. RV kompliyansi, LV’den daha fazla oldugundan sant
soldan saga olusur. Yenidoganda RV kalin duvarlidir, kompliansi1 LV’ ninkine yakindir, bu
nedenle defekt genis bile olsa ASD’de soldan saga sant minimaldir (10,12,13). Defektin
cap1 sant miktarini belirlemede daha ikincil rol oynar; klasik olarak ASD’de defekt ¢apinin
sant miktart ile iligkili olmadig1 kabul edilirse de, son zamanlarda defekt ¢ap1 ve defekt
alan1 ile akimlar orani (Qp=pulmoner kan akimi/Qs=sistemik kan akimi) arasinda anlaml
bir iliski oldugu gosterilmistir. Capt 6 mm’den kiiciik, Qp/Qs 1.5’un altinda, RV
yiiklenmesi olmayan, interventrikiiler septum haraketleri normal, PA basinct 30mm Hg’nin
altinda olan izole defektler kiigiik ASD; ¢ap1 7 mm’den biiyiik, Qp/Qs 1.5’un iistiinde, RV

ylklenmesi olan izole defektler orta-genis ASD olarak tanimlanirlar (13).
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Kalpteki biiylimenin derecesi, santin miktarin1 yansitir. LA’den RA’ya gecen kan
oradan da RV araciligiyla pulmoner dolasima iletilir. Olusan sant RA, RV ve PA’da
genisleme ve pulmoner vaskiilaritenin artisiyla sonuglanir. LA’ye, pulmoner vendz doniisle
gelen kan miktarinin artmasina ragmen LA genislemez, bunun
nedeni pulmoner venlerden gelen kanin sol atriumda kalmadan hemen RA’ye gecmesidir
(10).

Bu hastalarda hemodinamik bulgular genis bir yelpaze i¢indedir hayatin ilk {i¢ ay1
icinde dahi PVOH gelisen hastalar bildirilmistir (12). Siit ¢cocuklar1 ve kii¢iik ¢ocuklarda
orta genislikte ASD varliginda bile 3-4 yasina gelene kadar nadiren klinik bulgular gelisir.
Bunun nedeni, bu yaglara kadar 6nemli sant olusturmayacak sekilde RV kompliyansinin
yavas olarak artmasidir. ASD’li ¢ocuklarda genis sol-sag sant varliginda bile, nadiren
KKY gelisir. PA’ler uzun siire KKY gelismeden artmis kan akimini karsilayabilir, ¢linkii
sistemik basing dogrudan PA’ya yansimaz ve PA basinct normal kalir. Ancak 30 ve 40’1
yaslarda KKY ve PH gelisir (10).

Klinik bulgular

Atriyal septal defektli infant ve ¢ocuklar genellikle asemptomatiktirler (9). Kiiglik
ASD’lilerde 6zel bir tedavi gerekmeden klinik gidig iyidir. Orta ve biiylik izole sekundum
ASD, infant ve ¢ocukluk déneminde belirgin semptomlara yol agmaz. Soldan saga santi
belirgin olanlarda; siit ¢ocuklugu doneminde kilo alamama, sik akciger infeksiyonu,
takipne ve kalp yetersizligi bulgular1 goriiliirken, ¢ocukluk déneminde ¢abuk yorulma ve
20’li yaslarda egzersiz intoleransi gibi bulgular daha dikkat ¢ekici hale gelir (12,13).

Pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik vakalarin %5-10’unda bildirilmistir (14). Bu
komplikasyon ¢ocukluk ve adolesan donemde nadirdir, yas ilerledik¢e gelisebilir (13).
Fizik Muayene

Yenidogan doneminde veya siklikla yasamin 6-8. haftasindan itibaren hastalar
tflirim duyulmas: ile fark edilirler. Ortalama tani1 yasi 1-2 yastir. Genellikle viicut
agirhikliklar1 10.persentilin altindadir. Kiigiik infantlarda defekt biiylik bile olsa tipik
dinleme bulgusu yoktur. ikinci kalp sesinin (S;) sabit olarak ikilesmesi ve 2-3/6.
derecelerde sistolik ejeksiyon {fiirimii infant ve cocuklarda ASD’nin karekteristik
bulgularidir. Duyulan bu iifiirlim pulmoner kapaktan gecen kan hacmindeki artisa baglh
olarak sol 2. Interkostal aralikta isitilir. Genis sol-sag sant varhginda, goreceli trikiispid
kapak darlig1 nedeniyle sternumun sol alt kenarinda mid-diyastolik rulman duyulabilir.
Sant fazla (Qp/Qs>1.5) olmadikca ASD’nin klasik oskiiltasyon bulgulari, EKG ve
telekardiyografik incelemede patolojik bulgular tespit edilemez (9,12,13).
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Onemli PH gelistiginde ASD’nin oskiiltasyon bulgular1 degisir S,’nin sabit
ikilesmesi kaybolur, P, sertlesir, pulmoner sistolik ejeksiyon iifiirlimii kisalir, trikiispid
akim Ufliriimii kaybolur, tabloya trikiispid ve pulmoner yetmezlik iftirlimi eklenebilir
(9,12, 13).

Elektrokardiyografik inceleme

Genellikle ritim siniistiir, az sayidaki hastada kavsak ritmi veya supraventrikiiler
aritmiler goriilebilir. Frontal plan QRS aks1 95-170°°dir. P dalga aksi normaldir, PR
mesafesinde uzama ve olgularin yarisinda sag atriyal dilatasyona 6zgii P dalgasinda
morfolojik degisiklikler goriilir. Hemen daima V,’de inkomplet sag dal blogu paterni
(rsR’) vardir. PH arttikca V;’de rsR’ paterni kaybolur ve yliksek monofazik R dalgalari ile
derin negatif T dalgalar1 goriiliir (9,12,13).

Telekardiyografik inceleme

Belirgin soldan saga santli ASD’lilerde PA topuzda belirginlesme ve pulmoner
vaskiilaritede artma goriilebilir. Sag atriyal ve ventrikiiler genisleme ile birlikte
kardiyomegali olabilir (9,13).

Ekokardiyografik inceleme

Atriyal septal defektlerde ekokardiyografik inceleme, defektin goriintiilenmesinin
yanisira atriyal situs, atriyoventrikiiler (AV) ve ventrikiiloarteriyal baglantilar, sistemik ve
pulmoner vendz donlis, AV kapaklar ve ek kardiyak defekler ayrintili olarak
degerlendirilmelidir. Iki boyutlu ekokardiyografik inceleme tani koydurucudur. Bu
incelemede defektin genisligi ve yerlesim yeri, en iyi subkostal dort bosluk goriintiisiinde
tespit edilir. Ekokardiyografik incelemede defektin fonksiyonel onemini gosteren, RV ve
RA genislemesi ve siklikla pulmoner kapakta velosite artisinin eslik ettigi PA dilatasyonu
gibi bulgular da tespit edilebilir. Genis sol-sag santli hastalarda, trikiispid kapagin pulsed
Doppler calismasinda diyastolde goriilen karekteristik akim 6rnegi ortaya ¢ikar. Renkli
Doppler ile ASD’nin hemodinamik durumu daha iyi degerlendirilir. Daha biiyiik
cocuklarda ve adolesanlarda, 6zellikle fazla kilolu olanlarda transtorasik ekokardiyografik
incelemede atriyal septum yeterli goriintiilenemeyebilir. Bu vakalarda segenek olarak
transozofagial ekokardiyografi (TEE) kullanilabilir (9,12,13).

Kalp kateterizasyonu

Invaziv olmayan yontemlerle ASD yeterince gosterilmis ve bir ek patoloji siiphesi
yoksa kalp kateterizasyonuna gerek yoktur. Pulmoner vaskiiler hastaliktan siiphe edilen
vakalarda, pulmoner direnci hesaplamak ve PA basincini dlgmek i¢in kalp kataterizasyonu

yapmaya gerek vardir. Kataterizasyon sirasinda siiperior vena kava’ya gére RA oksijeni bir
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kan 6rneginde %10, iki kan ornegide %S5 artis gosteriyorsa atriyal seviyede soldan saga
sant diisiiniilmelidir. Katater sirasinda ASD’yi direkt goriintiilemek icin sag {ist pulmoner
ven agzina dort bosluk pozisyonunda enjeksiyon yapmak en uygun yoldur (12,13).

Dogal seyir ve tedavi

Atriyal septal defektlerin kendiliginden kapanma oram %87 oldugu saptanmustir. Ug
ayliktan once tan1 konan 3 mm’den daha kiiciik ASD’li hastalarin %100’iinde birbuguk
yasina kadar defektte kendiliginden kapanma goriiliir. Defektin boyutu 3-8 mm arasi
olanlarda bu oran %80 iken, 8 mm’den biiylik olan defektlerin kendiliginden kapanma
sanst azdir (9).

Hastalarin ¢ogu aktif ve asemptomatiktir. Siit cocuklugu doneminde nadiren KKY
gelisebilir. Genis defektler kapatilmazsa, 20-30’lu yaslarda kalp yetersizligi ve PH
gelisebilir. Defekt kapatilsa bile, eriskin cagda atriyal aritmiler gelisebilir. Izole ASD’li
hastalarda infektif endokardit riski ¢cok azdir (primum ASD ve eslik eden mitral valv
prolapsusu veya ek bir defekt yoksa infektif endokardit profilaksisine gerek yoktur) (9).

Belirgin soldan saga sant1 olan sekundum ASD’ler ¢cocukluk ¢aginda kapatilmalidir.
Patent foramen ovale veya kiiciik sekundum ASD’liler genellikle iyi seyirlidir ve
kapatilmalar1 ¢ok tartigmalidir. Giiniimiizde bir¢ok merkez transkatater yol ile ASD
kapatmay1 cerrahi kapatmaya bir alternatif yol olarak tercih etmektedirler. Komplike
olmamis sekundum ASD’lilerde cerrahi yolla kapatmanin sonuglart ¢ok iyidir.

Cihazla kapatma

Uygun olan endikasyonlarda kateter yoluyla defekte yerlestirilen cihazlar ile cerrahi
olmayan kapatma tercih edilen bir yontem haline gelmistir. Bu cihazlar sadece yeterli
septal kenar1 (rimi) olan sekundum ASD’lere uygulanabilmektedir. Klinik kullanima
uygun cihazlar Sideris buttoned, Angel Wings, CadioSEAL ve Amplatzer ASD kapatma
cihazlaridir (9).

Sekundum ASD’yi kateter yoluyla kapatma endikasyonlari: defekt ¢apimnin 5 mm
veya daha biiylik olmasi (ancak 32 mm’den kii¢iik) ve RV hacim yiikii artisinin klinik
kanitlar1 ile birlikte belirgin sol-sag sant bulunmasidir (Qp/Qs orani>1.5 veya RV
geniglemesi). Cihazin uygun yerlestirilebilmesi i¢in defektin etrafindaki dokuda yeterli rim
(4 mm) olmalidir (9).

Cihazla kapatmanin avantajlar1 ‘kardiyopulmoner bypass’dan ve getirdigi risklerden
kurtulma, agrinin ve torakotomi skarinin olmamasi, 24 saatten daha az hastanede yatis

stiresi ve hizli diizelmedir. Bu cihazlarin hepsinde ameliyatla kapatmaya gore daha fazla
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oranda kiigiik rezidiiel kagaklar goriiliir. Hastalara girisimi takiben 6 ay boyunca 80
mg/glin aspirin verilir (9).
Cerrabhi yolla kapatma

Endikasyonlar ve zamanlama,;

1. Sadece pulmoner/sistemik akim oran1 (Qp/Qs) >1.5 olan ve transkateter kapatmaya
uygun olmayan hastalara cerrahi uygulanir. Kendiliginden kapanma olasilig1
olmas1 ve ¢ocuklarin defekti iyi tolere etmesi nedeniyle ameliyat genellikle 2-4
yasina kadar geciktirilir.

2.KKY tibbi tedaviye yanit vermiyorsa ve transkateter kapatmaya uygun degilse siit
cocuklugu doneminde cerrahi tedavi uygulanir.

3. Beraberinde bronkopulmoner displazi olmasi nedeniyle oksijen ve diger tibbi
tedavi gereksinimi olan ve transkateter kapatmaya uygun olmayan hastalara siit
cocuklugu doneminde cerrahi tedavi uygulanir.

4. Yiksek PVR (>10 iinite/m?, vazodilatator ile >7 {inite/m?) cerrahi tedavi i¢in bir
kontrindikasyon olabilir.

Ameliyattan sonraki 1-2 yil siiresi boyunca direk grafide kardiyomegali,
ekokardiyografik incelemede artmis RV genisligi ve oskiiltasyonda S,’de genis
ikilesme devam edebilir. EKG’de tipik sag dal blogu paterni goriiliir. Ameliyat
sonrasi hastalarin % 7-20’sinde atriyal veya nodal aritmiler bulunur. Nadiren rezidiiel

sant1 olan hastalarda paradoksik emboliyi 6nlemek i¢in 80 mg/giin aspirin verilebilir

).
5.2.3 ATRIYOVENTRIKULER SEPTAL DEFEKT

Atriyoventrikiilerseptal defekt (AVSD), AV kanal defekti ve endokardiyal yastik
defekti gibi sinonimleri vardir. DKH igerisindeki sikligi %3-5"dir. Insidanst 1000 canli
dogumda 0.19°dur. Siklikla eslik eden diger DKH ile birlikte goriiliir, bunlardan sik
goriilenler persistan sol superior vena kava, anormal pulmoner vendz doniis anomalileri,
sekundum ASD, ikinci bir VSD, patent duktus arteriosus, aort veya pulmoner arter darligi,
arkus aorta anomalileri ve konotrunkal anomalilerdir (15,16).

Atriyoventrikiiler septal defektlerin gelisiminde esas patoloji endokardiyal
yastikeiklar ile diger septum yapilarinin (interatriyal, atriyoventrikiiler, interventrikiiler)
birlesme kusurudur. Patolojiyi olusturan elemanlarin bulunup bulunmamasina gore

tiplendirilir (15,16).
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A- Parsiyel veya inkomplet AVSD (Primum ASD)

B- Intermediate AVSD

C- Komplet AVSD

- Rastelli tip A
- Rastelli tip B
- Rastelli tip C

A-Parsiyel veya inkomplet AVSD (Primum ASD)

Parsiyel AVSD tiim dogustan kalp hastaliklarinin %1-2’sini olusturur. Atriyal
septumun hi¢ olmadigi "common atriyum”, Ellis-van Creveld sendromunun karekteristik
lezyonu veya aspleni ya da polispleni sendromlarma eslik eden kompleks siyanotik
dogustan kalp hastaliklarinin bir pargasi olabilir (9).

Fizyopatoloji

Fotal hayat boyunca, endokardiyal yastik dokusu mitral ve trikiispid kapaklarin
olusumuna, ek olarak hem atriyal septumun alt boélgesinin (ostium primum) hem de
ventrikiiler septumun {ist kisminin kapanmasina katkida bulunur. Bu dokunun gelismesinin
aksamas1 komplet veya parsiyel olabilir (10).

Parsiyel AVSD’de, atriyoventrikiiler (AV) kapaklarin yaninda atriyal septumun alt
kisminda defekt vardir, ventrikiiller arasinda gec¢is yoktur. Anterior ve posterior bridging
yaprakciklar ayr1 ayr1 sag ve sol AV orifisleri olusturacak sekilde baglantt dokusuna
baglanirlar. Mitral ve trikiispid kapaklarin septal yaprak¢iklarinda yariklar "kleftler”
vardir. Aort kapagi ve AV kapaklar birbirinden uzaktadir (AV kapaklarin asagi dogru yer
degistirmesi nedeniyle), bu durum anjiokardiyogramlardaki karakteristik kugu-boynu
deformitesini olusturur (9).

Parsiyel AVSD’deki hemodinamik bozukluklar sekundum tip ASD’kine benzer:
pulmoner kan akimiin artmasi ile birlikte RA ve RV genisler. Yarik mitral kapak
genellikle hemodinamik yonden ¢cok 6nemli degildir ¢iinkii LA’ya regiirjite olan kan akima,
defekt yolu ile direkt olarak sag atriyuma geger ve sol atriyum dekomprese olur (10).
Klinik bulgular

Parsiyel AVSD’li hastalar genellikle ¢ocukluk ¢agi boyunca asemptomatiktir. Genel
muayene sirasinda iifiiriim tespit edilmesiyle tamidan siiphelenilir. Onemli derecede mitral
yetmezlik (MY) veya "common atriyum” eslik ediyorsa hayatin erken donemlerinde
oykiide dispne, ¢abuk yorulma, tekrarlayan akciger infeksiyonlar1 ve biiyiime geriligi gibi
belirtiler bulunabilir. Sekundum ASD’den en 6nemli farki gelisme geriligine yol agmasidir

(9,15,16).
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Fizik muayene

Apekste duyulabilen MY ye (yarik mitral kapak nedeniyle) ait sistolik regiirjitasyon
tifiirimiine ek olarak, artmis kardiyak aktivite, gdgiis duvarinda belirginlesme ve ikinci
sesin sabit ikilesmesi tespit edilir (9,10,15,16).
Elektrokardiyografik inceleme

Elektrokardiyografide siniis ritmi hakim iken, sol aks deviasyonu (-30 ile -150
derece), RV hipertrofisi, sag dal blogu ve hastalarin yaklasik yarisinda birinci derece AV
blok bulgular1 tespit edilebilir. Ek olarak LA, RA veya herikisinin biiylimesine bagl P
dalga degisiklikleri ve mitral yetmezlige bagli gelisen LV hipertrofi bulgular1 da
gortilebilir (9,10,15,16).
Telekardiyografik inceleme

Ciddi MY varliginda olusan LA ve ventrikiil genislemesi disinda, sekonder

ASD’de goriilen telekardiyografi bulgular1 (kardiyotorasik oranin sag kalp biiylimesine
bagli artmasi, artan pulmoner kan akimina bagli pulmoner damarlarda belirginlesme) tespit
edilebilir (9,10,15).
Ekokardiyografik inceleme

Iki boyutlu ve Doppler ekokardiyografik inceleme ile primum ASD tanisi
kesinlestirilir. Goriilen veya Doppler ile saptanan bir VSD yoktur. AV kapaklarin septal
kisimlar1 ventrikiiler septumun ucuna ayni seviyede baglanir. Siklikla mitral kapak anterior
yaprakc¢iginda bir kleft goriintiilenir. Renkli akim ve Doppler ¢alismalart AV kapak darlig
veya regiirjitasyonu saptamada ve RV ve PA basinglarini degerlendirmede yararlidir (9).
Kalp kateterizasyon

Ek kardiyak patoloji varliginda ve PVOH diisiiniildiigiinde kalp kateterizasyonu
yapmak gerekebilir (15).
Dogal seyir ve tedavi

Defekt kendiliginden kapanmaz. Bu tipte PVOH nadiren (%15) gelisir. KKY
semptomlar1 (%20) ise daha ileri yaslarda ve ciddi mitral yetmezligine baglh gelisebilir.
Endokardit bir diger nadir komplikasyondur. Hastalarin %20’sinde aritmiler gelisir.

Tedavisi cerrahidir. Parsiyel AV kanal veya primum ASD varlig1 cerrahi onarim igin
bir endikasyondur. Asemptomatik olanlar 2-4 yaglarinda cerrahi diizeltme ameliyati
yapilabilir. Semptomatik olanlarda ise defekt en kisa siirede cerrahi olarak onarilmalidir.

Mitral kapaktaki kleft basit dikis teknigi ile onarilir ve ASD yama ile kapatilir (9,10,15).
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B-intermediate AVSD

Bu ara tipte hem primum ASD, hem VSD vardir. Ancak her iki AV kapagin
anuluslart ve orifisleri aymidir. Valviilleri ayiran ince fibréz bir yapt mevcuttur. Bu
yapilarin alttaki interventrikiiler septuma kaynasamamasina bagli ventrikiiller arasinda
gecis mevcutur. VSD ufak veya orta genislikte oldugundan restriktif tiptedir. Sol {ist ve alt
yaprakeiklar arasindaki derin kleft interventrikiiler septumun tepesine baglantilidir veya
tam tlizerinde sonlanir (15).

C-Komplet AVSD

Komplet AVSD DKH’nin %2’sini olusturur. Hastalarin yaklagik %40’1 Down
sendromludur. Down sendromlu ¢ocuklarin yaklasik %40’inda dogustan kalp defekti
bulunur ve bu defektlerin %50°si AVSD’dir (9).

Komplet AVSD i¢in ¢esitli siniflandirmalar tanimlanmistir ancak kabul edilmis
evrensel bir smiflama yoktur. En sik kullanilan Rastelli siniflamasidir, bu siniflandirma
anterior yaprakeiklarin ventrikiiler septumun ucu veya RV papiller kaslarina olan iligkisine
dayanir.

Tip A’da anterior yaprak¢ik ventrikiiler septum ucuna baglanir, ensik goriilen tipidir
(%50-70) ve Down sendromu ile birlikteligi siktir.

Tip B’de (%3), anterior yaprak¢ik ventrikiiler septuma baglanmaz daha ¢ok anormal
RV papiller kaslarina baglanir ve hemen her zaman sag ventrikiil hakimiyet ile birlikte
dengesiz AV kanala eslik eder.

Tip C’de (%30), serbest ylizen anterior yaprakeik anterior papiller kasa baglanir. Bu
tip visseral heterotaksi ve konotrunkal malformasyonlarda goriiliir (9,16).

Fizyopatoloji

Komplet AVSD’de goriilen anomaliler, normalde endokardiyal yastik dokusundan
olusan yapilart etkiler. Ostium primum ASD, interventrikiiler septumdaki VSD, mitral
kapak anteriorunda ve trikiispit septal yaprake¢igindaki kleft (ortak AV kapak) komplet
AVSD’yi olusturur. Komplet AVSD’de atriyal ve ventrikiiler odaciklarin baglantisi tek bir
kapak orifisiyle olur. Ortak AV kapakta genellikle bes yaprak¢ik bulunur ve hastalarin
cogunda RV ve LV ile esit iliskidedir ancak hastalarin bir kisminda orifis baslica tek
ventrikiile acilir, diger ventrikiil hipoplastiktir (RV veya LV hakimiyetli AV kanal). Bu
defektlerin birlikte bulunmasiyla atriyumlar ve ventrikiiller arasinda santlar, LV-RA sant1
ve AV kapak regiirjitasyonu olusabilir (9).

Nadiren, atriyal septum tiimilyle olmayabilir (common atriyum). Komplet ve parsiyel

AVSD formlarmin ikisi de ventrikiiler septumun inlet kisminin eksikligi, miiskiiler
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septumun ‘kasikla oyulmus’ goriintiisii, asir1 uzun infundibiiler septum ve aort kapaginin
anormal pozisyonuyla karakterizedir. Bu durum ventrikiiler ¢ikis yolunda uzama ve
daralmayla sonuglanir, anjiyokardiyogaramdaki karekteristik ‘kugu-boynu deformitesi’
olusur (9).

Komplet AVSD’de goriilen hemodinamik degisiklikler, ASD ve VSD’de
goriilenlerin toplamidir. Hem ASD hem de VSD’de sol sag santin miktar1 PVR miktar
(bagiml sant) tarafindan belirlenir. VSD’de oldugu gibi ve kismen mitral regiirjitasyona
bagl olarak LA ve LV asir1 hacim yiikii olur. Ek olarak ASD’deki gibi RA ve RV’de asir1
hacim yiiklenmesi gelisir. Sag kalan hastalarda siit ¢ocuklugu doneminde pulmoner
vaskiiler obstriiktif hastalik geligebilir (10).

Klinik Bulgular

Biiytime geriligi, tekrarlayan akciger infeksiyonlar1 ve KKY bulgular siktir. Tiim
hastalar bir yagindan 6nce semptomatik hale gelirler (9,15,16).

Fizik muayene

Atriyoventrikiiler septal defektli siit c¢ocuklar1i genellikle zayiftir, tasikardi,
hepatomegali, gallop ritmi ve takipne (KKY bulgulari) vardir. Sternumun sol alt kenarinda
sistolik tiril ile birlikte hiperaktif prekordiyum siktir. S; siddetlidir. S,’de dar ikilesme olur
ve Py’nin siddeti artar. Genellikle sternumun sol alt kenari boyunca 3-4/6. derecede
holosistolik {ifiiriim duyulur. MY belirgin oldugunda sistolik iifiiriim en iyi apekste duyulur
ve sol arkaya dogru yayilabilir. Stk olmasada siyanoz (%15) goriilebilir (9,10,15,16).
Elektrokardiyografik inceleme

Hastalarin ¢ogunda normal siniis ritmi hakimdir. Siklikla PR araliginda uzama
goriiliir. QRS aksinin sola kaymasi (-40 ile -150 derece) karekteristiktir. Tiim olgularda sag
dal blogu veya RV hipertrofisi bulunur ve ¢ogu hastada LV hipertrofisi goriiliir (9,10).
Telekardiyografik inceleme

Her zaman kardiyomegali vardir ve dort kalp odacigini da kapsar. Pulmoner vaskiiler
golgeler artar, ana PA topuzu belirgindir (9,10,15,16).

Ekokardiyografik inceleme

Komplet AVSD’deki defektlerin tiimii ve defektlerin ciddiyeti iki boyutlu ve
Doppler ekokardiyografik ¢alismalar ile belirlenebilir. Ameliyat i¢in 6nemli olan, ASD ve
VSD’nin boyutu, AV kapak anatomisi, RV ve LV’nin goreceli ve mutlak boyutlari, LV
icinde papiller kaslarin yapis1 gibi bulgular tespit edilebilir. Subkostal ve apikal dort bosluk
pozisyonlarda defektin siniflamasi yapilabilir (Rastelli A, B, C) (9,16).
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Kalp Kateterizasyonu

Ek kardiyak patoloji varliginda ve PVOH diisiiniildiigiinde kalp kateterizasyonu
yapmak gerekebilir (15,16).
Dogal seyir ve tedavi

Komplet AVSD’li hastalar dogumdan sonraki ilk 1-2 ayda kalp yetersizligi ve
tekrarlayan akciger enfenksiyonu ile yasamin ilk aylarinda tani alirlar. Cerrahi girisim
yapilamayan hastalarin ¢ogu 2-3 yaslarina kadar kaybedilir (hastalarin yarist ilk alt1 ay,
%80’ini ilk yil i¢inde kaybedilir). Ik yasin ikinci yarisinda cerrahi tedavi yapilmayip sag
kalanlarda PVOH gelismeye baslar. Oliim nedeni kalp yetmezligi veya akciger
infeksiyonudur. Ileri yaslarda mortalite nedenlerinin basinda AV kapak yetmezligi
gelmektedir. Tan1 kondugunda cerrahi olarak tedavi edilmelidir ¢iinkii bu hastalarin

cogunda tibbi tedaviye yanit vermeyen KKY bulunur (9,15,16).
5.2.4 PATENT DUKTUS ARTERIYOZUS

Duktus arteriyosus 6. aortik ark ¢iftinin distal boliimiinden gelisir. PA ile inen aorta
arasindaki normal f6tal yapinin devam etmesidir, aortadan sol subklaviyen arter ¢ikiginin
yaklagik 5-10 mm distalindedir. Yaygin olarak sol PA ve aort arasinda baglant1 saglarken,
sag PA ile aort arasinda da olabilir. Nadiren bilateradir (17).

Patent duktus arteriyozus (PDA) prematiireler harig, tiim dogustan kalp defektlerinin
%5-10"unu olusturur. Insidansi, term canli dogumda 1:2000 kadardir. Kizlarda daha siktir
(kiz/erkek orani 3:1) (9).

Fizyopatoloji

Fotiiste diisiik oksijen seviyesi ve yiiksek prostaglandin (PG) diizeyleri hakimdir.
Bunlarin her ikisi de duktusun devamliligin1 saglar. Dogumda plesenta ile fotal baglanti
kesilir, ayrica akcigerler ekspanse olarak pulmoner dolagim artar, beraberinde kandaki
oksijen satiirasyonu yiikselir. Yiiksek oksijen basinci ve azalmis PG seviyeleri duktusun
yapisindaki longutiidinal ve sirkiiler diiz kaslarin kasilmalarina yol agar. Bu durumda
duktusun boyu kisalir, duvari kalinlagir ve liimen daralir. Duktusun fonksiyonel kapanmasi
dogumdan sonraki ilk 12 saat i¢inde olmaktadir. Dogumdan sonraki 2-3. haftada, endotelin
katlanmasi ve subintimal nekroz gelismesi ile fibrozis baglar, skar olusumu ile de duktusun
anatomik kapanmasi tamamlanir (17).

Ug aydan sonra kapanmamus duktuslar anormal kabul edilir. Duktusun acik

kalmasina yol agan tiim faktorler gdsterilememistir, ayrica bunda etkili oldugu gosterilen
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faktorlerin de etki mekanizmalar1 tam olarak aydinlatilamamistir. Bu etkenler arasinda
prematiirite, hipoksi, infeksiyon, genetik ve ¢evresel faktorler sayilabilir (17).

Patent duktus arteriyozusun hemodinamik 6zellikleri VSD’ninkine benzer. Sol-sag
santin miktari; duktus kiigiik ise duktus tarafindan olusturulan direng (¢ap, uzunluk ve
kivrim tortiozite), duktus genis ise (sant bagimli) PVR diizeyi tarafindan belirlenir. PDA
seviyesinde aortada genisleme (¢ikan aortada ve transvers arkta genisleme) olur, bunun
disindaki bosluklarda ve damarlardaki genisleme VSD’deki genislemeler ile aynidir, aym

zamanda artmig kan akimi1 miktarini da gosterir (10,17).

Klinik bulgular

Hastalarin biiyiik bir kismi fizik muayene sirasinda {ifiiriim duyulmas: ile teshis
edilir. Duktus kiiclikse hastalar genellikle asemptomatiktir. Genis PDA, hastalarda egzersiz
dispnesi, tekrarlayan alt solunum yolu hastaliklari, atelektazi, huzursuzluk, kilo artisinda
azalma ve KKYye (takipne ve yetersiz kilo alimiyla birlikte) neden olabilir (9,17).
Fizik muayene

Klasik FM bulgular1 tan1 koydurucudur. Prekordiyum hiperaktiftir. PDA’nin tipik
bulgusu devamli veya mekanik (makine sesi) bir iifiiriimdiir. Ufiiriim S1°den hemen sonra
baslar, S,’de en siddetli seviyededir, diyastol boyunca giderek azalir. Genellikle
1-4/6.derecedendir ve en iyi sol klavikula alt1 ve sternumun sol kenarmin iistiinde duyulur.
P, genellikle normaldir ancak PH varsa siddeti artar. Santin biiyiik oldugu hastalarda apikal
diyastolik rulman, genis nabiz basinciyla birlikte si¢rayici periferik nabiz (sistolik basincin
artmasi ve diyastolik basincin azalmasiyla birlikte) ve KKYY bulgular (takipne, tasikardi ve
hepatomegali) tespit edilir (9,17). Genis PDA tedavi edilmezse duktus diizeyinde iki yonlii
(sag-sol ve sol-sag) santa yol agabilecek PVOH olusabilir (10). Pulmoner vaskiiler
obstriiktif hastalik gelistiginde sag-sol santina bagli olarak sadece viicudun alt yarisinda
siyanoza neden olur (diferansiyel siyanoz) (9,10).
Elektrokardiyografik inceleme

Kiigiik ve orta geniglikteki PDA ‘larda EKG normal veya LV hipertrofisi goriilebilir.
Genis PDA’larda biventrikiiler hipertrofi ve bazen de sol atriyal genisleme goriiliir. PH
gelistiginde RV hipertrofisi de goriilebilir (9,10,16).
Telekardiyografik inceleme

Kiigiik santli PDA’larda telekardiyografi normal olabilir. Orta ve genis santh
PDA’larda LA ve LV genislemesinden dolayr degisik derecelerde kardiyomegali
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bulunabilir. PA segmenti ve vaskiilarite artmistir. PVOH gelisirse kalp boyutu kiigiiliir, PA
topuzu ve hiler damarlar belirginlesir (9,10,16).
Ekokardiyografik inceleme

Hastalarin ¢ogunda PDA goriintiilenebilir. Doppler ekokardiyodrafik inceleme ile
fonksiyonel bilgiler saglanir. LA ve LV boyutlar ile dolayli olarak sol-sag santin miktari
degerlendirilir (9,16).

Kalp Kataterizasyonu

Genellikle PDA fizik muayene, telekardiyografi ve elektrokardiyografik incelemeler
ile teshis edilir. Kesin tan1 ekokardiyografik inceleme ile konulur. Kesin tan1 konulamayan
atipik vakalarda ve PVOH gelisenlerde kesin teshis ve pulmoner rezistans hesaplamak icin
kataterizasyon planlanir (16).

Dogal seyir ve tedavi

Prematiirelerin aksine, genellikle miadinda dogmus yenidogan bebeklerde ve
cocuklarda PDA kendiliginden kapanmaz. Sant genis oldugunda KKY ve/veya tekrarlayan
akciger infeksiyonlar1 gelisir. PH ile birlikte genis PDA tedavi edilmezse PVOH
gelisebilir. Infektif endokardit gelisme riski mevcuttur. Nadir olsa da eriskin dénemde
PDA anevrizmasi geligebilir ve riiptiir olasilig1 vadir (9,16).

Tibbi tedavi: Miyadinda dogan PDA’l1 bebeklerde indometazin tedavisi etkili
degildir, kullanilmamalidir. KKY gelistiginde pozitif inotropik ve diliretiklerle standart
kalp yetmezligi tedavisi uygulanir. Gerektigi durumlarda infektif endokardit (SBE)
profilaksisi uygulanmalidir (9).

Cihazla kapatma: Cap1 4 mm’den kii¢iik olan duktus koil/ ve daha genis olanlar
Amplatzer PDA cihaz1 ile katater yoluyla kapatilabilir. Bagar1 orani sirasiyla %95 ve
%100°diir (9).

Cerrahi kapatma: Hemodinamik etki yapacak kadar genis duktuslar, yasa
bakilmaksizin cerrahi veya girisimsel tekniklerle kapatilmalidir. Duktus cihazla kapatma
tekniklerine uygun degilse, cerrahi yolla kapatilir. Cerrahiden 6 ay sonra SBE profilaksisi
gerekmez (9).
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5.3.KALP FONKSIYONLARININ MiYOKARDiIYAL PERFORMANS
INDEKSI iLE DEGERLENDIRILMESI

Miyokardiyal performans indeksi (MPI) veya Tei indeksi, ilk kez Tei ve arkadaslari
tarafindan 1995 yilinda dilate kardiyomyopatili hastalara uygulanarak yayinlanmistir (18).
Bu indeks, kolaylikla elde edilebildiginden ve oOn-ardyiik, kalp hizi ve kan basinct
degisikliklerinden etkilenmediginden klinik uygulamada kullanimi oldukca kolaydir
(18,19). Bu yiizden Tei ve arkadaslarinin &nerdigi MPI sol ve sag ventrikiiliin

fonksiyonlarini 6lgmek i¢in bir metod olarak klinik kullanima girmistir.

5.3.1 Sol ve sag ventrikiil icin miyokard performans indeksinin pulsed Doppler

yontemi ile degerlendirilmesi

Apikal 4 bosluk pozisyonda Pulsed Doppler sample voliim atriyoventrikiiler
kapaklardan gegcen kan akimina paralel olacak sekilde yaprakciklarin u¢ kismina
yerlestirilir (20). Miyokard performans indeksi izovolumik kontraksiyon ve relaksasyon
zaman toplaminin ejeksiyon zamanina boliinmesi ile elde edilir.

Izovolumik kontraksiyon zamam (ICT): LV igin, mitral kapagin kapanma noktas1
ile aort kapaginin agilma noktasi, RV igin ise trikiispid kapagin kapanma noktasi ile
pulmoner kapaginin agilma noktasi arasindaki mesafedir.

Izovolumik relaksasyon zamam (IRT): LV igin, aort kapagmin kapanma noktasi
ile mitral kapagin agilma noktasi, RV i¢in ise pulmoner kapagin kapanma noktas: ile
trikiispid kapagin agilma noktasi arasindaki uzakliktir.

Ejeksiyon zamam (ET): LV i¢in aort, RV i¢in pulmoner arter kapaginin agilma ve
kapanma noktasi arasindaki mesafedir.

Miyokard performans indeksi (MPI)= a-b/b formiilii ile hesaplanir (21) (Sekil-1). Bu
formiildeki (a) sol ve sag ventrikiil icin mitral ve trikiispid akiminin bitisi ve baglangici
arasindaki mesafenin dlgiilmesi ile (b) ise sol ve sag ventrikiil i¢in aort ve pulmoner arter

ejeksiyon zamaninin dl¢lilmesi ile elde edilir.

a= izovolumik kontraksiyon zamani+ ejeksiyon zamani + izovolumik

relaksasyon zamani, b= ejeksiyon zamani
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Sekil 1: Pulsed Doppler yontemi ile MPI 6l¢iimii ve EKG’ye uyarlamsi

a-b (ICT + IAT)
MPI| = =
b ET
E-* ¥ a 4 . =
AV valve nflow = : E . \ /‘ oy
JieTs *IAT - : S L regurgitatson
Ventricular cutilows icTe, b AT . . S :
PEP . .
. = IRT = ¢-d
: s ICT = a-b-IRT
ECG Y. o
o —»
. < d > ot

MPI: Miyokard performans indeksi, AV: Atriyoventrikiiler, AVV: Atriyoventrikiiler dalga,
ECG: Elektrokardiyogram, V: Ventrikiiler, ICT: izovolumik kontraksiyon zamam, IRT:
izovolumik relaksasyon zamani, ET: Ejeksiyon zamani.

*Eidem BW, O’Leary PW, Tei C and Seward JB. Usefulness of the myocardial
performance index for assessing right ventricular function in congenital heart disease. Am
J Cardiol 2000;86:654-8.

5.3.2 Doku Doppler yontemi ile sol ve sag ventrikiilde miyokard performans

indeksinin degerlendirilmesi

Doku Doppler yontemi, miyokarttan yansiyan Doppler sinyallerine dayanarak kalp
siklusu sirasinda miyokard hareketinin kantitatif olarak degerlendirilmesi prensibine
dayanmaktadir. 11k kez 1989 yilinda Iseaz ve arkadaslar1 tarafindan tanimlanmis olup 1992
yilinda McDicken ve arkadaslar1 tarafindan klinik uygulamaya sokulmustir (22).
Miyokardin hareketi, yiiksek genlikte ve diisiik hizda sinyallerin yansimasina yol agarken
bunun tersine eritrositlerin hareketi diisiik genlikte ve kismen yiiksek hizda sinyallere
neden olur. Klasik Doppler incelemelerinde, kan akim hizinin 6l¢lilmesi amaglandigindan
dokulardan yansiyan sinyallerin degil, kan akimindan yansiyan sinyaller kaydedilir. Doku

Doppler incelemelerde apikal-4 bosluk pozisyonu kullanilarak sample voliim her bir
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atriyoventrikiiler kapak annulusunun lateral kismina yerlestirilerek degerlendirilir (20).
Miyokard hareketi transdusere dogru ise kirmizi, transduserden uzaklasiyorsa mavi
renktedir. Rengin parlak olmasi hareket hizindaki artist yansitir. Tipik bir spektral
goriintiide sistol sirasinda LV’nin merkezine yonelen bir sinyal (Sm) ve diyastol sirasinda
merkezden uzaklasan iki farkli sinyal (Em: erken diyastolde, Am; ge¢ diyastolde) gozlenir
(23).

Miyokardiyal erken dalga (Em): Em, EKG’deki P dalgasindan hemen sonra
goriilen ilk negatif dalgadir, diyastolun ilk dalgasi olarak kabul edilir (24).

Atriyal sistolik dalga (Am): Am, EKG’deki P dalgasindan sonra ikinci negatif
dalgadir (24).

Miyokardiyal sistolik dalga (Sm): Sm, Doku Doppler goriintiilemede izoelektrik

hattin tstiindeki ilk pozitif dalgadir (22,24).

izovolumik kontraksiyon zamam (IVCTm): Am dalgasinin bitimi ile Sm
dalgasinin baslangici arasindaki mesafenin siire olarak dl¢iimudiir (24,25).

Izovolumik relaksasyon zamam (IVRTm): Sm’nin sonu ile Em’nin baslangici
arasindaki mesafenin siire olarak 6l¢iimudiir (24,25).

Miyokardiyal kontraksiyon zaman (CTm): Sm dalgasinin baslangici ile bitisi
arasindaki mesafenin siire olarak 6l¢iimudiir (24,25).

Doku Doppler yontemi ile dl¢iilen miyokard performans indeksi, pulsed Doppler ile
elde edilen miyokard performans indeksi sonuglarina genellikle uygunluk gostermektedir.
Doku Doppler yontemi ile miyokard performans indeksi Slgmenin pulsed Doppler
yontemine gore avantaji doku Doppler yonteminde kontraksiyon ve relaksasyonun ayni
kardiyak siklusta olgiilebilmesidir (24).

Miyokard performans indeksi= a’~ b’/ b' formiilii ile hesaplanabilir

Formiildeki a” doku Doppler ekokardiyografi ile gdsterilen Am’nin bitisi ile Em’nin
baslangic1 arasindaki siire, b’ ise Sm (miyokardiyal sistolik dalga)’nin basi ile bitisi
arasindaki stiredir (Sekil-2).
a’=IVCT,HIVRT,+CT, b"=CT,,
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Sekil 2: Miyokard performans indeksinin doku Doppler ekokardiyografi ile (sol ventrikiil
arka duvardan) hesaplanmasi.

GATE: 8.40n
LEN: 0.52CM
o: @

ve §

pELAavl BB S  EVERy [ SEATS

29



6. MATERYAL VE METOD

6.1 Calisma gruplan

Bu calismada, Selguk Universitesi Meram Tip Fakiiltesi (S.U.M.T.F) c¢ocuk
kardiyolji servisinde Haziran 2008-Temmuz 2009 tarihleri arasinda ameliyat Oncesi
kalp kateterizasyonu yapilan izole sol-sag santli dogumsal kalp hastaligi (ASD, VSD,
AVSD, PDA veya Tek atriyum) bulunan 30 hasta ve ayn1 yas grubundaki saglikli 30 ¢ocuk
calisma grubuna dahil edilmistir. Sol-sag sant1 disinda sol veya sag ventrikiil ¢ikis yolunda
darlik seklinde ilave kalp defekti bulunan vakalar ¢alisma dis1 birakilmistir. Hasta grubu
olarak secilen 30 hastanin ekokardiyografik incelemeleri kalp kateterizasyondan sonraki 24
saat i¢inde yapilmistir. Hasta ve kontrol grubunun ekokardiyografik incelemeleri
S.U.M.T.F Pediatrik Kardiyoloji Ekokardiyografi laboratuvarinda pulsed ve doku Doppler
ekokardiyografi teknikleri kullanilarak sol ve sag ventrikiil i¢in miyokard performans
indeksi (MPI) &lgiilerek yapilmustir. Olgiimlerin her biri ii¢ kez tekrarlanmis ve
hesaplamada ortalamalar1 kullanilmistir. Caligmaya baslamadan Once hastanemiz etik

kurulunun ve ailelerin onay1 alinmistir.

6.2 Ekokardiyografik inceleme

Hasta ve kontrol grubunun sag ve sol ventrikiil fonksiyonlar1 geleneksel pulsed ve
doku Doppler ydntemleri ile tesbit edilen MPI ile degerlendirilmistir. Ekokardiyografik
incelemeler Hawlett-Packard Sonos 5500 ekokardiyografi cihazi ve 5-12 MHz’lik proplar
kullanilarak yapilmistir. Ekokardiyografik incelemeler, Amerikan Ekokardiyografi
Derneginin Onerdigi standart goriintiileme teknikleri kullanilarak gergeklestirilmistir (26).
Tiim gorilintiiler daha sonra tekrar incelenebilmek amaci ile video-teype kaydedilmistir.

Olgiimler her hasta i¢in iicer kez yapilip ortalamalar1 alinmistir.
Ekokardiyografik 6lciim yontemleri:

Pulsed Doppler teknigi ile miyokard performans indeksinin hesaplanmasi:
Pulsed Doppler ile Miyokard performans indeksi (MPI): MPi=(a-b)/b formiilii ile
hesaplanmistir. Formiildeki a: Mitral (sol ventrikiil i¢in) ve trikiispid (sag ventrikiil i¢in)

kapaktaki diyastolik ge¢ dolus peak velositesi (A) ile diyastolik erken dolus peak velositesi
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(E ) arasindaki mesafenin siire olarak Ol¢limiinii gosterirken (Sekil 3,4) , b: Aort (sol
ventrikil i¢in) ve pulmoner arter (sag ventrikiil i¢in) ejeksiyon zamanini temsil etmektedir
(Sekil 5, 6) (18,19).

1- Mitral ve Trikiispid kapak akimlar: (E-A): Mitral ve trikiispid akim, apikal 4-bogluk
pozisyonda, sample voliim mitral ve trikiispid kapagin u¢ kismima konularak pulsed
Doppler yontemi ile saptanmistir. Isinin kan akimina paralel gelmesinde renkli Doppler
goriintiiler yol gosterici olarak kullanilmistir (27). Mitral ve trikiispid kapagin diyastolik
erken dolus peak velositesi (E), diyastolik ge¢ dolus peak velositesi (A) olarak
belirtilmistir (Sekil 3, 4).

Sekil 3: Pulsed Doppler yontemi ile mitral kapaktan elde edilen diyastolik akim goriintiisii

b

N %ﬂﬁ&%“f
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E: Diyastolik erken dolus peak velositesi, A: diyastolik ge¢ dolus peak velositesi, a: A’nin sonu
E’nin baglangic1 arasindaki siire
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Sekil 4: Pulsed Doppler yontemi ile trikiispid kapaktan elde edilen diyastolik akim goriintiisii

E: Diyastolik erken dolus peak velositesi, A: Diyastolik ge¢ dolus peak velositesi, a:A’nin
sonu E’nin baslangici arasindaki siire.

2- Aort ve pulmoner arter ejeksiyon zamanlari: Aort ejeksiyon zamani Slgiimii apikal 5 bosluk
pozisyonda pulsed Doppler sample voliimii aort kapaginin altina gelecek sekilde
yerlestirilerek, pulmoner arter ejeksiyon zamani, parasternal kisa aksta sample voliim
pulmoner kapagin altina gelecek sekilde yerlestirilerek elde edilen goriintiilerden aort ve
pulmoner kapagin acgilisindan kapanigina kadar gegen siire dlgiilerek elde edilmistir (28)

(Sekil 5, 6).
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Sekil 5: Aort ejeksiyon zamaninin 6lciimii (ET).
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Sekil 6: Pulmoner ejeksiyon zamanin dl¢iimii (ET).
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Doku Doppler teknigi ile miyokard performans indeksinin hesaplanmasi:

Doku Doppler ekokardiyografik incelemeler, apikal dort bosluk pozisyonda
yapilmistir. Sample volim (2-5 mm), mitral ve trikiispid anulusun septal ve lateral
kenarlarina yerlestirilmis ve sinyal kalitesini ylikseltmek i¢in Doppler 1sinlar1 miyokard
duvar segmentine miimkiin oldugunca paralel hale getirilmistir. Doppler 1sinlar1 ile
ventrikiiliin longitiidinal hareketi arasindaki a¢i miimkiin oldugunca kiigiik tutulmaya
calisilmistir. Doppler velositesinin strip chard kayitlar, 50 mm/s ve 5 ms time
rezoliisyonunda alinmistir. Doppler sinyal kalitesi; Nyquist limiti 10-30 cm/s’ye ve sweep

speed en az 100 mm/s’ye indirilerek elde edilmistir (19).

Miyokardiyal erken dalga (Em): Doku Doppler ekokardiyografik incelemede
izoelektrik hattin altinda, EKG’de P dalgasindan hemen sonrasina tekabiil eden ilk negatif
dalga Em olarak degerlendirilmistir (24).

Atriyal sistolik dalga (Am): Doku Doppler incelemede, EKG’deki P dalgasindan
sonra goriilen, ikinci negatif dalga Am olarak kabul edilmistir (24).

Miyokardiyal sistolik dalga (Sm): Doku Doppler goriintiilemede izoelektrik hattin
tistiindeki ilk pozitif dalga Sm olarak isimlendirilmistir (22,24).

Izovolumik Kontraksiyon zamam (IVCTm): Am dalgasinin bitimi ile Sm
dalgasinin baslangici arasindaki mesafe (24, 25).

Izovolumik relaksasyon zamam (IVRTm): Sm’nin sonu ile Em’nin baslangici
arasindaki mesafe (24, 25).

Miyokardiyal kontraksiyon zamam (CTm): Sm dalgasinin baslangici ile bitisi
arasindaki mesafe siire olarak olctilmiistiir (Sekil-7) (24, 25).

Doku Doppler ile miyokard performans indeksi (MPI) =(a” —b" )/b"  formiilii ile
hesaplanmistir.

Formiildeki a” doku Doppler ekokardiyografi ile Ol¢lilen Am’nin bitisi ile Em’nin
baslangici arasindaki siire (IVCTy+ CTt IVRTy,) , b’ ise Sm’nin (miyokardiyal sistolik
dalga) basu ile bitisi arasindaki siire (CTy,) olarak ol¢lilmiistiir (Sekil-2, 7, 8, 9).
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Sekil 7: Doku Doppler yontemi ile miyokard performans indeks dl¢iim degerleri (sag
ventrikiil 6n duvar).

INTERVAL EBEN MS

Sekil 8: Doku Doppler yontemi ile miyokard performans indeks dl¢iim degerleri
(septumun solundan).

CIm JyRTm Sm
m ﬁ“r‘ s
I, /
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Sekil 9: Doku Doppler yontemi ile miyokard performans indeks dl¢iim degerleri
(septumun sagindan).

INTERVAL D "6

6.3 istatiksel inceleme

Bulgularin analizinde SPSS 13.0 paket programi kullanilmistir. Tanimlayici bulgular
ortalama =+ standart sapma seklinde gosterilmistir. Normal dagilima uygunluk analizi
yapilmis ve gruplar arasi karsilastirmada varyans analizi uygulanmustir. ikili
karsilagtirmalarda ise Student-T testi kullanilmistir. Parametrelerin birbiriyle iligkisi igin
Pearson korelasyon analizi kullanilmig ve P<0.05 anlamli olarak kabul edilmistir. Sonuglar

tablo ve grafikler yardimiyla gosterilmistir.

36



7. BULGULAR
7.1 Hastalarin demografik ozellikleri

Ekokardiyografik inceleme sonucunda dogumsal kalp hastalig1 tespit edilen ve
cerrahi olarak defektleri kapatilmasi diigtiniilerek kalp kateterizasyonu uygulanan 30 hasta
calismamizda vaka grubumuzu olusturmustur. Hastalarimizin 14’iinde VSD, 8’inde ASD,
4’iinde ASD ve VSD birlikte, 2’sinde AVSD, 1’inde PDA ve 1’inde tek atriyum mevcuttu.
Hastalarimizin ~ cinsiyet dagilimina bakildiginda 19’unu  kiz, 11°ini erkekler
olusturmaktaydi.  Hastalarimizin yas ortalamalar1 ise 56 ay olarak hesaplanmigtir.
Hastalarin 11’inde PH tespit edilirken 19’unda PH gelismemisti. Ekokardiyografik
incelemesi normal olan 30 ¢ocuk kontrol grubu olarak ¢alismaya dahil edilmistir. Kontrol
grubundaki saglikli cocuklarin cinsiyet dagilimina bakildiginda 18’ini kiz ve 12’sini erkek
cocuklarin olusturdugu ve bu gruptaki cocuklarin yas ortalamalarinin 56.1 ay oldugu
goriilmiigtur.  Hastalarin  tani, klinik ve hemodinamik  o6zellikleri tablo-4’te

gosterilmektedir.
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Tablo 4: Hastalarin tani, klinik ve hemodinamik ozellikleri

No C | Yas(ay) VA (kg) Tani mPAP Qp/Qs
1 K 72 21,3 ASD-VSD 15 2.896
o) E 36 10,2 VSD 14 1.05
3 E 132 41 ASD 15 2.56
4 E 5 5,8 VSD 40 3.04
5 K 24 8,5 VSD 30 1.802
6 K 120 28 ASD 15 1.77
7 E 36 12 VSD 55 2.22
8 K 132 28 VSD 15 3.23
9 K 5 4 VSD 35 1.83
10 K 7 5,15 VSD 20 2.42
11 K 192 55 ASD 15 2.95
12 E 6 5,5 ASD-VSD 22 4.28
13 E 8 6,3 ASD 20 2.32
14 E 78 22 VSD 10 1.81
15 K 168 35 VSD 75 5.73
16 K 19 10 ASD 15 3.1
17 E 6 5,7 VSD 40 16.7
18 K 9 5,7 VSD-ASD 35 3.08
19 E 6 6 AVSD 60 0.705
20 K 26 9,5 TEK ATRIUM 20 2.89
21 K 84 16 AVSD 20 1.64
22 K 7 7,3 VSD 15 2.1
23 K 156 40 VSD 35 1.41
24 K 64 13 PDA 25 1.31
25 K 76 15 ASD-VSD 17 1.79
26 K 33 13 ASD 15 2.02
27 K 9 5 ASD DEX 50 1.15
28 E 34 15 VSD 15 2.56
29 E 126 32 VSD 15 1.43
30 K 12 5,5 ASD 30 2.16

*C: Cinsiyet, E: Erkek, K: Kiz, VA: Viicut agirligi, mPAP : Ortalama pulmoner arter
basinci, Qp/Qs: Pulmoner kan akimi/ sistemik kan akimi orani, ASD: Atriyal septal defekt, VSD:
Ventrikiiler septal defekt, AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt, PDA: Patent duktus arteriyozus,



Hasta ve kontrol grubu arasinda cinsiyet agisindan anlamli bir fark bulunmamistir

(P>0.05) (Tablo-5).

Tablo 5: Hasta ve kontrol grubunda cinsiyet dagilimi

Hasta grubu Kontrol grubu Toplam
Kiz 19 18 37
Erkek 11 12 23
Toplam 30 30 60

P>0.05.

Yas ortalamasi agisindan bakildiginda, hasta ve kontrol gruplart arasinda anlamli bir

fark olmadig1 goriilmistiir (P=0.5) (Tablo-6).

Tablo 6: Hasta ve kontrol grubunda yas ortalamalari

Hasta grubu

Kontrol grubu

*P degeri

Yas ortalamasi (ay)

56

56.1

0.5

*P=0.5

Kalp kateterizasyon islemi ile pulmoner arter basinglar1 ve akimlar oranlar1 saptanan

hastalar1 pulmoner hipertansiyon tespit edilen ve edilmeyen olmak iizere iki gruba ayirip

bunlarin kalp anomalilerine bakildiginda: PH gelisen hastalardan 7’sinin VSD (%64),
2’sinin ASD (%18), 1’inin ASD ve VSD birlikte (%9) ve 1 tanesinin AVSD (%9) oldugu,
PH gelismeyen hastalarin 7’sinde VSD (%36), 6’sinda ASD (%31), 3’tinde ASD ve VSD
birlikte (%17), 1’inde tek atrium (%S8), 1’inde PDA (%8) ve 1’inde AVSD (%38) oldugu

goriilmiistlir (Tablo-7).
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Tablo 7: PH gelisen ve gelismeyen hasta grubunda dogumsal kalp defekti tanilari

Konjenital kalp PH gelisen PH gelismeyen Toplam
defektleri

VSD 7 7 14

ASD 2 6 8
ASD+VSD 1 3 4
AVSD 1 1 2

Tek atrium - 1 1
PDA - 1 1
Toplam 11 19 30

Pulmoner hipertansiyon bulunan ve bulunmayan hastalarin cinsiyet dagilimma

bakildiginda iki grup arasinda anlamli bir fark bulunmamistir (P>0.05) (Tablo-8).

Tablo 8: PH gelisen ve gelismeyen hasta grubunda cinsiyet dagilimi

PH bulunan PH bulunmayan Toplam
Kiz 7 12 19
Erkek 4 7 11
Toplam 11 19 30
*P>0.05

Yas ortalamasi agisindan bakildiginda kontrol grubuyla, PH gelisen (P=0.687) ve

gelismeyen (P=0.826) ve aymi sekilde PH gelisen ve gelismeyen gruplar (P=0.442)

arasinda anlamli bir fark olmadig1 goriilmiistiir (Tablo-9).
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Tablo 9: Kontrol grubuyla PH gelisen ve gelismeyen hasta gruplarinda yas ortalamasi

Hasta grubu

Kontrol grubu®
PH gelisen** | PH gelismeyen***

Yas ortalamasi (ay) 56 39 65

P degerleri : * ile ** P=0.687, * ile *** P=0.826, ** ile *** P=0.442.
7.2 Pulsed Doppler yontemi ile miyokard performans indeksi (MPI) 6lciimleri

Pulsed Doppler ekokardiyografi yontemi ile sol ve sag ventrikiilde olgiilen MPI
ortalama degerleri hasta ve kontrol grubunda normal sinirlarda bulunmustur. Ayrica ayni
yontemle sol ve sag ventrikiil i¢in dlgiilen MPI ortalama degerleri acisindan hasta ve
kontrol grubu arasinda anlaml farklilik saptanmamaigtir (Tabloe-10).

Tablo 10: Pulsed Doppler ekokardiyografi ile hasta ve kontrol grubunda 6lciilen sol ve sag
ventrikiil icin MPI ortalama degerleri

LVMPI* RVMPi**
Vaka 0.22+0.25 0.2+0.2
Kontrol 0.24+0.06 0.18+0.059

*P=0.606, ** P=0.557
LVMPI: Sol ventrikiil i¢in MPI
RVMPI: Sag ventrikiil igin MPI

Sol ve sag ventrikiil i¢in pulsed Doppler yontemi ile dlgiilen ortalama MPI degerleri
acisindan PH gelisen ve gelismeyen hasta gruplar1 arasinda anlamli bir farklilik
bulunmamistir (Tablo-11).

Tablo 11: PH gelisen ve gelismeyen hastalarin, pulsed Doppler ile sol ve sag ventrikiil icin
olciillen MPI ortalama degerleri

LVMPi* | RVMPI**
PH gelisen hasta grubu 0.21+0.08 | 0.23+0.16

PH gelismeyen hasta grubu | 0.23+0.31 | 0.19+0.21

*P=0.962, ** P=0.751

LVMPI: Sol ventrikiil icin MPI

RVMPI: Sag ventrikiil igin MPI
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Sol ve sag ventrikiil i¢in pulsed Doppler yontemi ile dlgiilen MPI degerleri agisindan
PH gelisen hasta grubu ile kontrol grubu karsilagtirildiginda anlamli bir farklilik
goriilmemistir (sirasiile P degeri P=0.979, P=0.628) (Tablo-12).

Tablo 12: PH gelisen grup ile kontrol grubunun sol ve sag ventrikiil icin 6l¢iilen MPI
ortalama degerleri

LVMPi* RVMPj**
PH gelisen hasta grubu 0.21+0.08 0.23+0.16
Kontrol 0.2+0.06 0.18+0.059

* P=0.979, ** P=0.628
LVMPI: Sol ventrikiil i¢in MPI
RVMPI: Sag ventrikiil igin MPI

Sol ve sag ventrikiil i¢in pulsed Doppler yontemi ile PH gelismeyen hasta grubu ve
kontrol grubunda bulunan MPI degerleri karsilastirldiginda farkin anlamli olmadig
bulunmustur (siras1 ile P degeri P=0.832 ve P=0.983) (Tablo-13).

Tablo 13: PH gelismeyen hasta ve kontrol grubunun sol ve sag ventrikiil icin ol¢iilen
MPI ortalama degerleri

LVMPI* RVMPI#*
PH gelismeyen hasta grubu | 0.23+0.31 0.19+0.21
Kontrol 0.2+0.06 0.18+0.059

*P=0.832 **P=0.983
LVMPI: Sol ventrikiil igin MPI
RVMPI: Sag ventrikiil igin MPI

Pulsed Doppler yontemi ile sol ve sag ventrikiil i¢in saptanan MPI degerleri ile
ortalama pulmoner arter basinci ve Qp/Qs arasinda anlamli bir korelasyon tespit edilmedi.
Kalp kateterizasyonu yapilan hastalarin ortalama pulmoner arter basinct ve akimlar orant

(Qp/Qs) arasinda anlaml1 bir iligki (korelasyon) tespit edilmemistir (Sekil-10).
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Sekil 10: Pulmoner arter ortalama basinci ve akimlar orani (Qp/Qs) arasindaki iliski

15,00

10,00

Qp/Qs

5,00=—

R Sg Lingar = 0,045

0,00

I T I T T I I T
10,00 20,00 30,00 40,00 50,00 60,00 70,00 80,00

mPAP
Qp/Qs: Pulmoner kan akiminin sistemik kan akimima orani,
mPAP: Ortalama pulmoner arter basinci.

Pulmoner hipertansiyon gelisen 11 hastadan 1’inde (%9) sag ventrikiilde pulsed
Doppler ile dlgiilen MPI degeri 0.5’ten daha yiiksek bulunurken, 10’unda (%91) 0.5’ten
daha diisiik bulunmustur. Pulmoner hipertansiyon gelismeyen 19 hastadan 1’inde (%)5)
ayn1 yontem ve ayni ventrikiilden 6lciilen MPI degeri 0.5’ten daha yiiksek bulunurken
18’inde (%95) 0.5’ten daha diisiik oldugu bulunmustur.

PH gelisen 11 hastanin tiimiinde (%100) pulsed Doppler yontemi ile sol ventrikiilden
olciilen MPI degerinin 0.5’ten daha diisiik oldugu goriilmiistir. PH gelismeyen 19
hastanin 2’sinde (%10) ayn1 yontem ve ayni1 ventrikiilden 6l¢iilen MPI degeri 0.5’ten daha
yiiksek bulunurken, 17’sinde (%90) 0.5’ten daha diisiik oldugu goriilmiistiir (Tablo-14).

Anjiyokardiyografik inceleme yapilan 30 hastada hesaplanan akimlar oran1 24’{inde
(% 80) >1.5, iken 6’sinda (% 20) <1.5 olarak hesaplanmistir. Akimlar oran1 2 degeri
temel alindiginda 18 hastada (% 60) bu oranin >2, 12 hastada (% 40) ise <2 oldugu
bulunmustur (Tablo-14).

Akimlar oran1 >1.5 olarak hesaplanan 24 hastanin 1’inde (% 4.1) ve akimlar oran1 >2
olan 18 hastanin 1’inde (% 5.5) pulsed Doppler yéntemi ile sag ventrikiilde lgiilen MPI
degeri 0.5’in Ustliinde bulunmustur. Akimlar orani1 1.5 (6 hasta) ve 2’den (12 hasta) diisiik
olan hasta gruplarinda ayn1 ydntemle aym ventrikiilde &lgiilen MPI degerlerinin hepsi

0.5’ten daha diisiik bulunmustur (Tablo-14).
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Akimlar oran1 >1.5 olarak hesaplanan 24 hastanin 2’sinde (% 8.3) ve akimlar orani
>2 olan 18 hastanin 2’sinde (% 11.1) pulsed Doppler yontemi ile sol ventrikiilde dlciilen
MPI degeri 0.5’in iistiinde bulunmustur. Akimlar oran1 1.5 (22 hasta) ve 2’den (16 hasta)
diisiik bulunan hasta gruplarinda ayni yéntemle aym ventrikiilde dlciilen MPI degerlerinin

hepsi 0.5’ten daha diisiik bulunmustur (Tablo-14).

Tablo 14: Pulsed Doppler yontemi ile sol ve sag ventrikiilde patolojik olarak él¢iilen MPI
degerlerinin pulmoner hipertansiyon ve akimlar oranina gore dagihimi

Sag ventrikiil MPI Sol ventrikiil MPI
MPI >0.5 MPi<0.5 MPI >0.5 MPi<0.5
PH bulunan 1/11 (%9) | 10/11 (%91) - 11/11 (%100)
PH bulunmayan 1/19 (%5) | 18/19 (%95) | 2/19 (%10) | 17/19 (%90)
23/24
Q,/Q,>1.5 1/24 (%4.1) % 95.9) 2/24 (%8.3) | 22/24 (%91.7)
Q,/Q,<1.5 - 6/6 (%100) - 6/6 (%100)
Qp/Qs >2 1/18 (%5.5) 1718 2/18 (%11.1) | 16/18 (%88.9)
(%94.5)
12/12
Q,/Qs <2 - 6100) - 12/12 (%100)

PH: Pulmoner hipertansiyon, Qp: Pulmoner kan akimi, Qs. Sistemik kan akimu,

MPI: Miyokard performans indeksi

7.3 Doku Doppler yéntemi ile miyokard performans indeksi (MPI) dl¢iimleri

7.3.1 Doku Doppler ekokardiyografi ile sol ventrikiil MPI 6l¢iimleri

Doku Doppler yontemi ile sol ventrikiil arka duvar ve septumun sol ventrikiil
kenaridan &lgiilen MPI degerleri hasta grubunda kontrol grubundan anlamli olarak daha

yiiksek bulunmustur (her ikisi i¢in P=0.001) (Tablo-15).
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Tablo 15: Hasta ve kontrol grubunda sol ventrikiil arka duvar ve septum kenarindan élciilen
MPI ortalama degerleri

LVADMPI* LVSMPj**
Hasta grubu 0.6+0.18 0.54+0.11
Kontrol grubu 0.41+0.05 0.394+0.05

*P=(0.001 **P=0.001
LVADMPI: Sol ventrikiil arka duvar MPI
LVSMPI: Sol ventrikiil septum MPI

Doku Doppler yontemi ile LV arka duvardan 6lgiilen MPI degerleri PH gelisen hasta
grubunda, PH gelismeyen gruptan anlamli olarak daha yiiksek olarak saptanmisken,
septum kenarindan 6lgiilen MPI degerleri PH gelisen hasta grubu ile PH gelismeyen grupta
anlamli bir fark bulunmamuistir (sirasi ile ilki i¢in P=0.027, ikincisi i¢in P=0.389) (Tablo-
16).

Tablo 16: PH gelisen ve_gelismeyen hasta gruplarinda sol ventrikiil arka duvar ve septum
kenaridan olciilen MPI ortalama degerleri

LVADMPI* LVSMP**
PH gelisen hasta grubu 0.68+0.18 0.57£0.12
PH gelismeyen hasta grubu 0.56+0.16 0.52+0.09

*P=0.027, **P=0.389
LVADMPI: Sol ventrikiil arka duvar MPI
LVSMPI: Sol ventrikiil septum MPI

Doku Doppler yontemi ile LV arka duvar ve septum kenarindan 6lciilen MPI degerleri
PH gelisen hasta grubunda kontrol grubundan anlamli olarak daha yiiksek oldugu
izlenmistir (herikisi icin P=0.001) (Tablo-17).

Tablo 17: PH gelisen hasta ve kontrol gruplarinda sol ventrikiil arka duvar ve septum
kenaridan olciilen MPI ortalama degerleri

LVADMPi* LVSMP**
PH gelisen hasta grubu 0.68+0.18 0.57+0.12
Kontrol grubu 0.41+0.05 0.39+0.05

*P=0.001, **P=0.001
LVADMPI: Sol ventrikiil arka duvar MPI
LVSMPI: Sol ventrikiil septum MPI
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Doku Doppler yontemi ile LV arka duvar ve septum kenarindan ol¢iilen MPI
degerleri PH gelismeyen hasta grubunda kontrol grubundan anlamli olarak daha yiiksek
bulunmustur (herikisi i¢in P=0.001) (Tablo-18).

Tablo 18: PH gelismeyen hasta ve kontrol gruplarinda sol ventrikiil arka duvar ve septum
kenarindan él¢iilen MPI ortalama degerleri

LVADMPI* LVSMPi**
PH gelismeyen hasta grubu | 0.56+0.16 0.52+0.09
Kontrol grubu 0.41+0.05 0.39+0.05

*P=0.001, **P=0.001
LVADMPI: Sol ventrikiil arka duvar MPI
LVSMPI: Sol ventrikiil septum MPI

Doku Doppler yontemi ile sol ventrikiilde yapilan MPI incelemelerinde, pulmoner
hipertansiyon bulunan grupta (11 hasta) hastalarin % 82’sinde (9 hasta), pulmoner
hipertansiyon bulunmayan hasta grubunda (19 hasta) hastalarin % 74’tinde (14 hasta) sol
ventrikiil arka duvarinda bakilan MPlinin 0.5’ten daha yiiksek oldugu bulunmustur
(Tablo-19). Sol ventrikiil arka duvarinda MPI’nin 0.5’in iizerinde olmasinin pulmoner
hipertansiyonlu hastalarin tesbit edilmesindeki duyarliligi %81.8, seciciligi %96.6
bulunmustur.

Septumun sol ventrikiil tarafinda yapilan doku Doppler incelemelerinde ise pulmoner
hipertansiyon bulunan grupta hastalarin %64’tinde (7 hasta), pulmoner hipertansiyon
bulunmayan grupta hastalarm %68’inde (13 hasta) MPI degerinin 0.5 ‘in iistiinde oldugu
saptanmistir (akimlar orani<l.5 olan grupta, atriyoventrikiiler septal defekt bulunan bir
hastada septumdan 6lgiim yapilamamistir) (Tablo-19). Septumun sol ventrikiil kenarinda
yapilan incelede MPI’nin 0.5’in iistiinde olmasinin pulmoner hipertansiyonlu hastalarin
tesbit edilmesindeki duyarlilig1 %70, segiciligi % 96.6 bulunmustur.

Qp/Qs oran1 >1.5 olan hasta grubunda (24 hasta) hastalarin % 75’inde (18 hasta),
Qp/Qs orani <1.5 olan hasta grubunda (6 hasta) hastalarin %83.3’linde (5 hasta), Qp/Qs
orani >2 olan hasta grubunda (18 hasta) hastalarin %77.8’inde (14 hasta), Qp/Qs orani <2
olan hasta grubunda (12 hasta) hastalarin %75’inde (9 hasta), sol ventrikiil arka duvarinda
bakilan MPI>0.5 olarak &lciilmiistiir (Tablo-19). Sol ventrikiil arka duvarinda MPi’nin
0.5 in lizerinde bulunmasinin akimlar oran1 >1.5 olan hastalarin tespitindeki duyarliligi
%73, seciciligi %96.6 ve akimlar oran1 >2 olan hastalarin tespitindeki duyarliligi %77.7,
seciciligi %96.6 bulunmustur.

Qp/Qs oran1 >1.5 olan hasta grubunda (24 hasta) hastalarin % 75’inde (18 hasta),
Qp/Qs oranmi <1.5 olan hasta grubunda (6 hasta) hastalarin %33.3’ilinde (2 hasta), Qp/Qs
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orani >2 olan hasta grubunda (18 hasta) hastalarin %72.2’sinde (13 hasta), Qp/Qs orani1 <2
olan hasta grubunda (12 hasta) hastalarin %58.3’inde (7 hasta), septumun sol ventrikiil
kismindan  bakilan MPI>0.5 olarak tespit edilmistir (akimlar orani<1.5 olan grupta
atriyoventrikiiler septal defekt bulunan bir hastada septumdan ol¢lim yapilamamistir)

(Tablo-19).
Septumun sol ventikiil kenarinda MPi’nin 0.5’ in iizerinde bulunmasimin akimlar orani

>1.5 olan hastalarin tespitindeki duyarlilig1 %75, segiciligi %96.6 ve akimlar oran1 >2 olan
hastalarin tespitindeki duyarlilig1 %72, seciciligi %96.6 olarak hesaplanmustir.

Tablo 19: Doku Doppler yontemi ile sol ventrikiilde patolojik olarak él¢iilen MPI
degerlerinin pulmoner hipertansiyon ve akimlar oranina gore dagihimi

Sol ventrikiil arka duvar MPI | Sol ventrikiil septum MPI
MPI >0.5 MPI<0.5 MPI >0.5 MPI<0.5
PH bulunan 9/11 (%82) 2/11 (%18) T*/11 (%64) S
(%27.1)
PH bulunmayan 14/19 (%74) 5/19 (%26) 13/19 (%68) | 6/19 (%32)
Q,/Qs>1.5 18/24 (%75) 6/24 (%25) 18/24 (%75) | 6/24 (%25)
2%/6
Q,/Q,<1.5 5/6 (%83.3) 1/6 (%16.7) ©433.3) 3%/6 (%50)
Qp/Qs >2 14/18 (% 77.8) | 4/18 (%22.2) 13718 5/18 (%27.7)
(%72.2)
7/12
Q,/Q, <2 9/12 (%75) 3/12 (%25) %58.3) 4/12 (%33.3)

* Akimlar orami<l.5 olan grupta atriyoventrikiiler septal defekt bulunan bir hastada
septumdan MPI 6l¢iim yapilamamistir
PH: pulmoner hipertansiyon, Qp: Pulmoner kan akimi, Qs Sistemik kan akimi, MPI:
Miyokard performans indeksi

Sol ventrikiil arka duvarinda doku Doppler yontemi ile saptanan MPI ile ortalama
pulmoner arter basinct arasinda anlamli bir korelasyon varken (korelasyon
katsayist: 0.491) (Sekil-11), Qp/Qs arasinda anlamli bir korelasyon tespit edilemedi. Sol
ventrikiil septum doku Doppler MPI ile ortalama pulmoner arter basinci arasinda anlamli
bir korelasyon yokiken, Qp/Qs arasinda anlamli bir korelasyon tespit edildi (korelasyon

katsay1s1=0.431) (sekil-12).
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Sekil 11: Sol ventrikiil arka duvar doku Doppler MPI ile ortalama pulmoner arter

basinci arasindaki korelasyon
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*Korelasyon katsayist: 0.491, LVADMPI: Sol ventrikiil arka duvar doku Doppler
MPI, mPAP: Pulmoner arter ortalama basinci, MPi: Miyokard performans indeksi
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Sekil 12: Sol ventrikiil septum doku Doppler MPIi ile Qp/Qs arasindaki korelasyon

—T=un<r

R Sq Linear = 0,186

3]

Qp/Qs

*Korelasyon katsayisi: 0.431,LVSMPI: Sol ventrikiil septum MPI, Qp: Pulmoner kan

akimi, Qs: Sistemik kan akimi

7.3.2 Doku Doppler ekokardiyografi ile sag ventrikiil MPI 6l¢iimleri

Doku Doppler yontemi ile RV &n duvart ve septum kenarindan olciilen MPI

degerleri hasta grubunda kontrol grubundan anlamli olarak daha yiiksek bulunmustur (her

ikisi i¢in P=0.001) (Tablo-20).

Tablo 20: Sag ventrikiil 6n duvar ve septum kenarindan él¢iilen hasta ve kontrol gruplarinda

MPI ortalama degerleri

RVODMPI* RVSMPi**
Hasta 0.57+0.16 0.49+0.11
Kontrol 0.41+0.057 0.4+0.07

*P=0.001, **P=0.001

RVODMPI: Sag ventrikiil 5n duvar MPI.

RVSMPI: Sag ventrikiil septum MPI.
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Doku Doppler yontemi ile RV 6n duvar ve septum kenarindan yapilan MPI
dlgiimlerinde, RV &n duvarinda bulunan MPI ortalama degerinin PH gelisen hasta
grubunda PH gelismeyen gruptan anlamli olarak daha yiiksek oldugu (P=0.001), buna
karsilik septumun RV kenarindan yapilan dlglimlerde bu iki grup arasinda anlamli fark
olmadig1 goriilmiistiir (P=0.884) (Tablo-21).

Tablo 21: PH gelisen ve gelismeyen hasta gruplarinda sag ventrikiil on duvar ve septum
kenarindan odl¢iilen MPI ortalama degerleri

RVODMPI* RVSMPi**
PH gelisen hasta grubu 0.67+0.16 0.5+0.08
PH gelismeyen hasta grubu 0.51+0.12 0.48+0.12

*P=0.001, **P=0.884
RVODMPI: Sag ventrikiil 6n duvar MPi
RVSMPI: Sag ventrikiil septum MPI

Doku Doppler yéntemi ile RV 6n duvar ve septum kenarindan yapilan MPI 6l¢iimleri
PH gelisen grupta kontrol grubundan anlamli olarak daha yiiksek saptanmustir (ilki i¢in
P=0.001, ikincisi i¢in P=0.022) (Tablo-22).

Tablo 22: PH gelisen hasta ve kontrol grubunun sag ventrikiil 6n duvar ve septum kenari
MPI ortalama degerleri

RVODMPI* RVSMP]**
PH gelisen hasta grubu 0.67+0.16 0.5+0.08
Kontrol grubu 0.41+0.057 0.4+0.07

*P=0.001, **P=0.022
RVODMPI: Sag ventrikiil 6n duvar MPi
RVSMPI: Sag ventrikiil septum MPI

Doku Doppler yéntemi ile RV 6n duvar ve septum kenaridan yapilan MPI dl¢iimleri
PH gelismeyen hasta grubunda kontrol grubundan anlamli olarak daha yiiksek oldugu

goriilmistir (ilki igin P=0.006, ikincisi i¢in P=0.02) (Tablo-23).
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Tablo 23: PH gelismeyen hasta ve kontrol grubunun sag ventrikiil 6n duvar ve septum kenar
MPI ortalama degerleri

RVODMPI* RVSMP]**
PH gelismeyen hasta grubu 0.51+0.12 0.48+0.12
Kontrol grubu 0.41+0.057 0.4+0.07

*P=0.006, **P=0.02
RVODMPI: Sag ventrikiil 5n duvar MPI

RVSMPI: Sag ventrikiil septum MPI

Doku Doppler yontemi ile sag ventrikiilde yapilan MPI incelemelerinde, pulmoner
hipertansiyon bulunan grupta (11 hasta) hastalarin % 91’inde (10 hasta), pulmoner
hipertansiyon bulunmayan hasta grubunda (19 hasta) hastalarin % 48’sinde (9 hasta) sag
ventrikiil 6n duvarinda bakilan MPlinin 0.5’ten daha yiiksek oldugu bulunmustur
(Tablo 24).

Sag ventrikiil 6n duvarinda bakilan MPi’nin 0.5’ten yiiksek olusunun PH vakalarin1 6n
gormedeki duyarliligi %91, segiciligi %93.3 olarak bulunmustur.

Septumun sag ventrikiil tarafinda yapilan doku Doppler incelemelerinde ise
pulmoner hipertansiyon bulunan grupta, hastalarin %45’inde (5 hasta), pulmoner
hipertansiyon bulunmayan grupta, hastalarin %36’sinda (7 hasta) MPI degerinin 0.5 ‘in
istiinde oldugu saptanmistir (akimlar orani<1.5 olan grupta, atriyoventrikiiler septal defekt
bulunan bir hastada septumdan Ol¢iim yapilamamistir) (Tablo-24). Septumun sag
ventrikiil tarafinda MPI’nin 0.5’ten yiiksek olusunun PH vakalarmi 6n gdrmedeki
duyarlilig1 %50, segiciligi %93.3 olarak hesaplanmustir.

Qp/Qs oran1 >1.5 olan hasta grubunda (24 hasta) hastalarin % 66.7 ’sinde (16 hasta),
Qp/Qs oran1 <1.5 olan hasta grubunda (6 hasta) hastalarin %50 ‘sinde (3 hasta), Qp/Qs
orani >2 olan hasta grubunda (18 hasta) hastalarin %61.1’inde (11 hasta), Qp/Qs orani1 <2
olan hasta grubunda (12 hasta) hastalarin %66.7’sinde (8 hasta), sag ventrikiil 6n duvarinda
bakilan MPI>0.5 olarak 6lciilmiistiir (Tablo-24). Sag ventrikiil 6n duvarinda MPI’nin
0.5’ten yiiksek olusunun akimlar orani>1.5 olan hastalarin tespit edilmesindeki duyarlilig
%66.6, seciciligi %93.3 ve akimlar oran1>2 olan hastalarin tespit edilmesindeki duyarlilig
%61, seciciligi %93.3 bulunmustur.

Qp/Qs oran1 >1.5 olan hasta grubunda (24 hasta) hastalarin % 37.5’unda (9 hasta),
Qp/Qs oran1 <1.5 olan hasta grubunda (6 hasta) hastalarin %50’sinde (3 hasta), Qp/Qs orani
>2 olan hasta grubunda (18 hasta) hastalarin %33.3’linde (6 hasta), Qp/Qs orani <2 olan

hasta grubunda (12 hasta) hastalarin %50’sinde (6 hasta), septumun sag ventrikiil

51




kismindan  bakilan MPI>0.5 olarak tespit edilmistir (akimlar oram<l.5 olan grupta,
atriyoventrikiiler septal defekt bulunan bir hastada septumdan Ol¢iim yapilamamistir)
(Tablo-24). Septumun sag ventrikiil kismindan bakilan MPI>0.5" olmasinin akimlar
oran>1.5 olan hastalarin tespit edilmesindeki duyarliligi % 37.5, seciciligi % 93.3 ve
akimlar oran>2 olan hastalarin tespit edilmesindeki duyarliligi %33.3, seciciligi % 93.3

bulunmustur.

Tablo 24: Sag ventrikiilde doku Doppler yontemi ile 6l¢iilen MPI degerlerinin pulmoner
hipertansiyon ve akimlar oranina gore dagilim

Sag ventrikiil 6n duvar MPI | Sag ventrikiil septum MPI
MPI >0.5 MPI<0.5 MPI >0.5 MPI<0.5

PH bulunan 10/11 (%91) | 1/11(%9) | 5%/11 (%45) | 5*/11 (%45)
PH bulunmayan /19 (%48) | 10/19 (%52) | 7/19(%36) | 12/19 (%64)
Q,/Q.>15 1624 (%66.7) | 824 (%33.3) | 9/24 (%37.5) | 15/24 (%62.5)
Q,/Q, <1.5 3/6 (%50) 306 (%50) | 3%/6 (%50) | 2%/6 (%33.3)
Qp/Qs >2 11/18 (%61.1) | 7/18 (%38.9) | 6/18 (%333 | 12/18(%66.7)
Q,/Q, <2 8712 (%66.7) | #/12(% 333) | 6/12 (%50) | 5/12 (%41.6)

* Akimlar oran1 <1.5 olan grupta atriyoventrikiiler septal defekt bulunan bir hastada
septumdan MPI 6l¢iim yapilamamustir.
PH: pulmoner hipertansiyon, Qp: Pulmoner kan akimi, Qs Sistemik kan akimi, MPI:

Miyokard performans indeksi

Sag ventrikiil 6n duvar doku Doppler MPI degerleri ile akimlar orani (Qp/Qs)
arasinda anlamli bir kolerasyon varken (korelasyon katsayisi: 0.495) (Sekil-13), ortalama
pulmoner arter basinci ile arasinda anlamli bir korelasyon tespit edilmedi. Sag ventrikiil
septum doku Doppler MPI ile ortalama pulmoner arter basinci ve Qp/Qs arasinda da

anlamli korelasyon bulunmadi.
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Sekil 13: Sag ventrikiil 6n duvar doku Doppler MPI ile akimlar oram arasindaki iliski
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*Korelasyon katsayist: 0.495, RVODMPI: Sag ventrikiil 6n duvar doku Doppler MPI, Qp:

Pulmoner kan akimi, Qs. Sistemik kan akimi
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8.TARTISMA

Miyokard performans indeksi veya Tei indeksi sag ve sol ventrikiiliin sistolik ve
diyastolik ~ fonksiyonlarmi1  invaziv = olmayan yolla 6lgen  bir  yontemdir
(29,30,31,31,32,33,34,35). Bu indeks, izovolumik kontraksiyon ve izovolumik relaksasyon
zamanlarinin toplamini ejeksiyon zamanina boliinmesi ile elde edilmektedir (18). Bu
zaman araliklari riitin - Doppler ekokardiyografik muayene sirasinda kolayca
Olciilebilmektedir (37,38). Bu indeks, zaman araliklarinin toplam ve oranindan
olustugundan ventrikiilin geometrik seklinden ve kalp hizindan etkilenmedigi
bildirilmektedir (18,39). Sol-sag santhi konjenital kalp hastaliklariin tedavisinin
planlanmasinda pulmoner arter basinct ve akimlar oraninin (Qp/Qs orani) bilinmesi 6nem
arzetmektedir.  Ekokardiyografik olarak trikiispid kapak reglirjitasyonundan sistolik
Doppler gradienti ve pulmoner regiirjitasyondan diyastolik gradiyenti tesbit edip bunun
Bernoulli denklemine uyarlamak sureti ile pulmoner arterin sistolik ve ortalama basinct
oOl¢iilebilmektedir (40). Pulmonere arter sistolik basincit = 4Xtrikiispid regiirjitasyon peak
Velositesi2+sag atrium basinct (41,41,42,43,44,45), pulmoner arter ortalama basinct = 4X
(pulmoner regiirjitasyon peak velositesi)* formiilleri ile hesaplanabilmektedir (47). Ancak
pulmoner hipertansiyon bulunan tiim hastalarda peak velositeyi Olcecek kadar yeterli
regiirjitasyonun bulunmamasi bazi vakalarda bu yontemleri imkansiz kilmaktadir.

Cocuklar iizerinde yaptiklar1 bir ¢alismada Eidem ve arkadaslari MPI’inin RV
performansii kantitatif olarak gosterdigi preload ve afterload degisikliklerinden relatif
olarak bagimsiz oldugunu bildirmislerdir (36). RVMPI'nin, ASD’li pediatrik hastalarda
normal ¢ocuklardan farkli olmadigi, eriskin ASD’li hastalarda ise kontrol eriskinlerden
anlamli olarak daha yiiksek bulundugu bildirilmektedir (36). Korekted transpozisyon ve
agir AV kapak yetersizligi bulunan hastalardla RVMPI anlamli derecede artig
gosterilmistir (36). Hayvanlar iizerinde calisma yapan Grignola ve ark, akut pulmoner
hipertansiyonda olusan sag ventrikiil fonksiyon bozuklugunu goéstermede MPi nin sensitif
bir indikatér oldugunu bildirmislerdir (48). Dujardin ve arkadaslari, primer pulmoner
hipertansiyon bulunan hastalarda kontrollerle kiyaslandiginda sag ventrikiilde izovolumik
kontraksiyon ve izovolumik relaksasyon zamaninda anlamli uzama ejeksiyon zamaninda
anlamli kisalma ve MPI’inde anlamli artis tespit etmislerdir (49). Son zamanlarda idiopatik
pulmoner hipertansiyonlu 12 ¢ocuk iizerinde yapilan bir ¢calismada MPI’yi, PH bulunan

grupta pulsed Doppler ile sag ventrikiilde 0.64+ 0.30, kontrol grubunda 0.28+ 0.03
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(P<0.01), sol ventrikiilde PH bulunan grupta 0.444 0.15, kontrol grubunda 0.34+ 0.03
olarak saptamislardir (P<0.05) (50). Aymi calismada sag ventrikiilde dlgiilen MPI degerinin
invaziv olarak olgiilen pulmoner arter basinc ile iligkili oldugu ve bu hastalarin klinik
olarak monitorize edilmesinde yarar sagladigini bildirilmislerdir (50). MPI’nin PH igin
kriter olarak kabul edilen ortalama pulmoner arter basinci ile iligkili oldugu bununda
trikiispid kapak regiirjitasyonundan o6lgiilen sistolik pulmoner arter basincindan daha
giivenilir oldugu bildirilmektedir (47). Cheung ve ark (51) ventrikiil voliim yiikiindeki ani
artislarin MP1’de ani artislara neden oldugunu gostermislerdir.

Calismamizin amaci, hemodinamik olarak anlamli sol-sag santli konjenital kalp
hastalig1 bulunan pediatrik hastalarda, MPI ile pulmoner hipertansiyon ve akimlar orani

arasindaki iliskiyi arastirmak bunlarin éngoriilmesinde MPI’nin degerini saptamaktir.

Hemodinamik olarak onemli oldugu diisiiniildiigii i¢in ameliyat Oncesi
anjiyokardiyografi yapilmasina karar verilen sol-sag santli konjenital kalp hastalig1 olan 30
ve ekokardiyografik incelemesi normal olan saglikli 30 ¢ocuk ¢alismaya dahil edilmistir.
Miyokard performans indeksi sag ve sol ventrikiil i¢in pulsed Doppler ve daha sonra doku
Doppler yontemi ile sag ventrikiil 6n duvari, sol ventrikiil arka duvari, septumun sag ve sol
ventrikiil kenarindan olmak iizere 4 ayr1 yerden 6l¢im yapilmistir. Sistolik pulmoner arter
basincinin> 35mmHg, veya ortalama pulmoner arter basincinin istirahat sirasinda>
25mmHg, egzersiz sirasinda >30mmHg’y1 olmas1 veya pulmoner vaskiiler rezistansin >2.5
Wood {initesi olmasi pulmoner hipertansiyon tanisinda en sik olarak kullanilan kriterlerdir
(52,53). Calismamizda pulmoner hipertansiyon kriteri olarak istirahat sirasinda ortalama

pulmoner arter basincinin >25mmHg olmasi1 kabul edilmistir.

(Calismamizda gruplar arasinda yas ve cinsiyet acisindan sonuglar etkileyebilecek

anlamli bir farklilik bulunmamistir (Table-5,6,8,9).

Pulsed Doppler ekokardiyografi yontemi ile sol ve sag ventrikiilde &lgiilen MPI
ortalama degerleri hasta ve kontrol grubunda normal sinirlarda bulunmustur. Ayrica ayni
yontemle sol ve sag ventrikiil igin olgiilen MPI ortalama degerleri agisindan hasta ve
kontrol grubu (sirasi ile P degeri P=0.606, P=0.557), PH gelisen ve gelismeyen hasta
gruplari, (sirasiile P degeri P=0.962, P=0.751), PH gelisen hasta ve kontrol gruplar1 (siras1
ile P degeri P=0.979, P=0.628 ) ve PH gelismeyen hasta ve kontrol gruplar1 arasinda
anlaml bir farklilik saptanmamustir (sirast ile P degeri P=0.832 ve P=0.983) (Tablo-10,

11, 12, 13). Aym yontemle sol ve sag ventrikiil i¢in saptanan MPI degerleri ile ortalama
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pulmoner arter basinci ve akimlar oran1 arasinda ve ayni sekilde ortalama pulmoner arter

basinci ile akimlar orani arasinda anlamli bir iliski tespit edilmemistir (Sekil-10).

Doku Doppler yontemi ile sol ventrikiil arka duvar, sag ventrikiil 6n duvar ve
septumun her iki kenarinda 6lgiilen MPI degerleri hasta grubunda-kontrol grubundan, PH
gelisen hasta grubunda-kontrol grubundan, PH gelismeyen hasta grubunda- kontrol
grubundan anlamli olarak daha yiiksek bulunmugtur. Sol ventrikiil arka duvar ve sag
ventrikiil &n duvari yapilan MPI incelemelerinde PH gelisen hasta grubunda-PH
gelismeyen hasta grubundan anlamli olarak daha yiiksek iken, septumun sol ve sag
ventrikiil kenarindan 6lgiilen MPI degerlerinde PH gelisen hasta grubu ile gelismeyen
hasta grubu arasinda anlamh farklilik tespit edilmemistir. Sol ventrikiil arka duvarinda
MPI ile ortalama pulmoner arter basinci arasinda anlamli bir korelasyon varken
(korelasyon katsayisi: 0.491) (Sekil-11), sag ventrikiil 6n duvarinda ayni anlamli iliski
bulunamamustir.

Roberson ve arkadaslar1 doku Doppler ile MPI’ni sag ventrikiil i¢in normalin en {ist
sinirin1 preterm bebekler icin 0.44, addlesanlar icin 0.54, pulsed Doppler yontemi ile
normalin en iist sinirim1 sag ventrikiil i¢in bebekler icin 0.44, 18 yasindakiler i¢in 0.49
olarak bildirmiglerdir (54).

MPI i¢in normalin en {ist s olarak 0.5 degerini kabul ettifimizde pulmoner
hipertansiyon gelisen grupta pulsed Doppler yéntemi ile 6lciilen MPI degeri sag
ventrikiilde hastalarin %9’unda >0.5 bulunurken hastalarin hepsinde sol ventrikiilde MPI
<0.5 olarak bulunmustur. Pulmoner hipertansiyon gelismeyen hasta grubunda ayni
yontemle sag ventrikiilde Slgiilen MPI degeri hastalarin %5’inde >0.5 bulunurken, sol
ventrikiilde hastalarin %10’unda >0.5 bulunmustur (Tablo-14).

Pulmoner hipertansiyon sag ventrikiilde MPI>0.5 olan hasta sayisim artirirken,
pulmoner arter basmcinin normal olmasi sol ventrikiilde MPI>0.5 olan hasta sayisin1 sag
ventrikiile oranla daha fazla artirmistir.

Pulmoner hipertansiyon bulunan grupta doku Doppler ile bakilan MPi>0.5 vaka sayisi
sag ventrikiil 6n duvarinda %91 iken, sol ventrikiil arka duvarinda %82 olarak
bulunmustur (Tablo-19 ve 24). MPI’nin 0.5’ten yiiksek olusunun PH vakalarmi 6n
gormedeki duyarliligi sag ventrikiil 6n duvarinda %91, sol ventrikiil arka duvarinda %81.8,
septumun sag ventrikiil tarafinda %50, septumun sol ventrikiil kenarinda %70 bulunurken,

seciciligi ise ayni sira ile %93.3, %96.6, %93.3 ve %96.6 olarak bulunmustur. Pulmoner
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hipertansiyonlu vakalarda sag ventrikiil 6n duvarinda duyarlilifin sol ventrikiil arka duvari
ve septumun her iki kenarindan daha fazla oldugu goriilmektedir.

Akimlar orani acisinda hastalar akimlar orant >1.5 ve akimlar oran1 >2 olarak iki
gruba ayirip incelendiginde, akimlar orani >1.5 olan hastalarin %4.1’inde, akimlar oran1 >2
olan hastalarin %5.5’unda sag ventrikiilde pulsed Doppler yontemi ile dlgiilen MPI degeri
>0.5 olarak bulunmustur. Ayn1 yontemle sol ventrikiilde dlciilen MPI degeri akimlar orani
>1.5 olan hastalarin %38.3’{inde, akimlar oran1 >2 olan hastalarin % 11.1’inde >0.5 olarak
bulunmustur (Tablo-14).

Akimlar oram arttik¢a sag ve sol ventrikiilde 0.5’in {istiinde MPI degerine sahip olan
hasta sayisinda artig goriilmiistiir.

Doku Doppler ydntemi ile bakilan MPI degerlendirmelerinde MPi>0.5 bulunma oram
Qp/Qs orani > 1.5 olan hasta grubunda sol ventrikiil arka duvarinda %75, sag ventrikiil 6n
duvarinda %66.7, septumun sol ventrikiil kenarinda %75, sag ventrikiil kenarinda %37.5
olarak bulunmustur. Qp/Qs oran1 > 2 olan hasta grubunda sol ventrikiil arka duvarinda
%77.8, sag ventrikiil 6n duvarinda %61.1, septumun sol ventrikiil kenarinda %72.2, sag
ventrikiil kenarinda %33.3 olarak saptanmistir (Tablo-19 ve 24).

MPi’nin 0.5’ten yiiksek olusunun akimlar orani>1.5 olan hastalarm tespit
edilmesindeki duyarlilig1 sag ventrikiil 6n duvarinda %66.6, sol ventrikiil arka duvarinda
%75, septumun sag ventrikiil kenarinda %37.5, septumun sol ventrikiil kenarinda %75,
seciciligi ise ayni sira ile %93.3, %96.6, %93.3 ve %96.6 olarak bulunmustur.

MPi’nin 0.5’ten yiiksek olusunun akimlar orant>2 olan hastalarm tespit
edilmesindeki duyarlilig1 sag ventrikiil 6n duvarinda %61, sol ventrikiil arka duvarinda
%77.7, septumun sag ventrikiil kenarinda %33.3, septumun sol ventrikiil kenarinda %72,
seciciligi ise ayni sira ile %93.3, %96.6, %93.3 ve %96.6 olarak bulunmustur.

Doku Doppler yontemi ile saptanan MPI ile Qp/Qs arasinda sol ventrikiil arka
duvarinda anlamli bir korelasyon tespit edilemezken, sag ventrikiil 6n duvarinda anlamli
bir kolerasyon saptanmustir (korelasyon katsayisi: 0.495) (Sekil-13).

Septumun sol kenarinda doku Doppler ile bakilan MPI ile Qp/Qs arasinda anlaml1 bir
korelasyon bulunurken (korelasyon katsayisi=0.431) (sekil-12), sag kenarindan doku
Doppler ile bakilan MPI ile Qp/Qs arasinda anlamli bir iliski tespit edilmemistir. Sol
ventrikiil arka duvart ve septumun sol ventrikiil kenarindan elde edilen MPI
degerlerinin>0.5 olma oran1 sag ventrikiil 6n duvar1 ve septumun sag ventrikiil kenarindan
elde edilenden daha yiiksek bulunmus ve akimlar oraninin artmasi ile birlikte sol ventrikiil

arka duvarinda MPI>0.5 hasta oraninda bir artis gdriilmiistiir.
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Calismamizda pulsed Doppler ve doku Doppler yontemi ile elde ettigimiz sonuglar
farkliliklar gostermistir. Ornegin MPI>0.5 olan hasta oran1 doku Doppler yénteminde daha
yiiksek bulunmustur. MPI ilk kez pulsed Doppler yontemi ile dlciilmiistiir (55). Doku
Doppler yontemi ile Ol¢iimler daha sonradan uygulanmaya baslanmis ve yapilan
Olctimlerin pulsed Doppler yontemi ile yapilan 6l¢timlerle iligkili bulundugu bildirilmistir
(55,56). Ancak Roberson ve arkadaslari MPI’inin hesaplanmasinda kullanilan izovolumik
kontraksiyon ve relaksasyon parametrelerinin doku Doppler ile olciildiigiinde, pulsed
Doppler ile dlgiilenden daha uzun oldugu buna karsilik ejeksiyon fraksiyonunun
degismedigini bildirmislerdir (54). Pulsed Doppler ile yapilan olgiimlerin en biiyiik
dezavantajinin ejeksiyon fraksiyonunun, izovolumik kontraksiyon ve relaksasyon ile ayni
kalp siklusunda ve ayni pozisyonda Olgiilememesi ve farkli kalp sikluslarinda yapilan
Olciimlerin  kalp hizinda meydana gelen degisikliklerden etkilenmesi oldugu
bildirilmektedir (55). Buna karsilik doku Doppler ile yapilan o6lgiimlerin ayni kalp
siklusunda ve ayni pozisyonda yapildigindan kalp hizinda meydana gelen degisikliklerden
etkilenmemesi nedeniyle bu yontemin daha ¢ok tercih edildigi ifade edilmektedir (54).

Hasta grubumuz konjenital kalp hastalikli bebeklerin olusturmasi kalp hizindaki

oynamalar1 artirmis olmas1 muhtemeldir.

Hasta grubumuzdaki hastalarin kalp defektleri agisindan homojen olmamasi, bazi
hastalarda hem voliim, hem basing yiikii artiginin birlikte bulunmasi, farkli defektlerin
farkli ventrikiillerde voliim ytikii artisina sebep olmasi nedeniyle voliim ve basing yiikiiniin
MPI iizerindeki etkisini birbirinden etkilenmeden saptamak miimkiin olamanustir. Ancak
calismamizin sonucunda hemodinamik olarak ventrikiilleri etkileyecek derecede genis
defektlere sahip olan hastalarda MPI’nin yiiksek oranlarda patolojik smirlara ulastig:
gosterilmistir. Ayrica MPI’nin ventrikiiliin voliim yiikii ve basing yiikii artislarina hassas
oldugu da saptanmustir. ilerde daha homojen ve genis gruplarda yapilacak calismalardan
sonra doku Doppler yontemi ile 6lgiilen MPI ‘nin patolojik smirlarda bulunmast,
kateterizasyona gerek olmadan sol-sag santli hastalarin tedavisini yonlendirmede bir kriter

olarak kullanilabilecektir.
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9. OZET

Genis sol-sag santli dogumsal kalp defektleri, anatomik lokalizasyonlarina gdre sol
veya sag ventrikiilde voliim yiikiinde artisa sebep olabildikleri gibi pulmoner arter
basincini artirarak da sag ventrikiilde basing yiikiinlin artmasina sebep olabilmektedirler.
Cerrahi girisimin zamanlamasiin dogru yapilmasinda pulmoner arter basincinin dogru
olarak Ol¢iilmesinin énemi biiyiiktiir. Calismamizin amaci genis sol-sag santli hastalarda
miyokard performans indeksinin (MPI) pulmoner arter basincinin &ngoriilmesindeki
degerini arastirmaktir. Bu amagla genis sol-sag santl1 30 hasta ve 30 saglikli cocukta MPI
pulsed ve doku Doppler yontemleri ile dl¢tilmiistiir.

Pulsed Doppler yontemi ile her iki ventrikiilde saptanan MPI degerleri ile ortalama
pulmoner arter basinci ve akimlar orani arasinda anlamli bir iligki tespit edilmemistir.

Doku Doppler yéntemi ile sol ventrikiil arka duvarinda bakilan MPI ile pulmoner arter
basinci arasinda anlamli bir korelasyon varken, sag ventrikiil 6n duvarinda ayni1 anlaml
iliski bulunamamustir. Ayn1 yéntemle saptanan MPI ile Qp/Qs arasinda sol ventrikiil arka
duvarinda anlamli bir korelasyon tespit edilemezken, sag ventrikiil 6n duvarinda anlamli
bir kolerasyon saptanmistir.

Calismamizin sonucunda hemodinamik olarak ventrikiilleri etkileyecek derecede
genis defektlere sahip olan hastalarda doku Doppler yéntemi ile bakilan MPI’nin voliim
yiikii ve basing yiikii artiglarina hassas oldugu saptanmistir. Ayni tip defektlere sahip genis
hasta gruplarinda yapilacak calismalardan sonra hemodinamik olarak anlamli defektlerin
kalp kateterizasyonu yapmadan tesbit edilip tedavilerinin planlanmasinda MPI bir kriter

olarak kullanilabilecektir.

Anahtar kelimeler: Pulmoner hipertansiyon, sol-sag santli konjenital kalp hastaligi,

miyokard performans indeksi, Tei indeksi.
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10. ABSTRACT

Depending on their anatomical localization, congenital heart diseases with large left to
right shunt can increase the volume load of the left or right ventricules. They can also
increase the pressure load of the right ventricul by increasing the pulmonary artery
pressure. The correct measurement of the pulmonary artery pressure is crucial for the
correct timing of surgical intervention. The aim of this study is to investigate the value of
myocardial performance index (MPI) in predicting the pulmonary artery pressure of the
patients with large left to right shunt. For this purpose, the MPI values of the 30 patients
who have had heart catheterization for their large left to right shunt and of the 30 healthy
children have been measured by using pulsed Doppler and tissue Doppler methods.

There were no significant correlation between MPI values detected by pulsed Doppler
method for both ventricles and pulmonary artery pressure and also pulmonary/aortic flow
ratio (Qp /Qs).

Although a significant correlation between the MPI values of left ventricular wall
measured by tissue Doppler method and pulmonary artery pressure has been detected, the
same correlation has not been demonstrated on the right ventricular wall.

Also, a significant correlation has been obtained between Qp/Qs and MPI values of the
right ventricular wall detected by the same method, but the same correlation has not been
demonstated on the left ventricular wall.

In our study it has been demonstrated that MPI values measured by tissue Doppler method are
sensitive to increasing pressure and volume load of both ventricles for the patients who have left to
right shunt large enough to cause hemodynamic burden on both ventricles. After performing
similar investigations upon larger groups of patients with the same kind of left to right shunt, MPI

will be able to be used as a criteria in determining hemodynamically significant defects without

heart catheterization and planning their treatment.

Keywords: Pulmonary hypertension, congenital heart disease with left to right shunts,

myocardial performance index, Tei index.
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11. TESEKKUR

Uzmanlik egitimim boyunca ve tezimin hazirlanmas: siirecinde bilgi ve tecriibelerinden
yararlandigim, tez ¢alismalarimin devam ettigi bir yil1 askin siire zarfinda bana ve takip
ettigimiz hastalarimiza zaman ayiran degerli hocam, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali
Baskanimiz ve tez danismanim Prof. Dr. Sevim Karaarslan’a, sonsuz saygi ve siikranlarimi

sunarim.

Asistanligim siiresince birlikte c¢alismaktan onur duydugum saygideger hocalarima,
degerli uzman ve aragtirma gorevlisi arkadaslarima, klinik hemsire ve personellerine
tesekkiirlerimi sunarim. Ayrica uzmanlik egitimim boyunca desteklerini ve anlayislarini

hi¢ esirgemeyen esim Sefika ve diger tiim aile bireylerine tesekkiir ederim.
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