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ABSTRACT

To avoid long-term complications, antenatal diagnosis of neonatal congenital heart disease, postnatal follow-up and
post-operative follow-up is important.

In this article, we summarized the congenital heart defects and its effects on neurologic development.
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OZET

Neonatal konjenital kalp hastaligt olan bebeklerin antenatal tant almasi, postnatal takip ve cerrahi sonrast takipleri uzun
dénem komplikasyon gelismemesi acisindan 6nemlidir. Bu makalede konjenital kalp hastaliklart ve bunun nérolojik
gelisim Gzerine etkileri 6zetlenmistir.

Anahtar kelimeler: Yenidogan Bebekler, konjenital kalp hastaligi, Norolojik Gelisim

Girig
Konjenital kalp hastaliklar1 dogumla birlikte goriilen, antenatal dénemde kalbin tam olarak gelisememesi
sonucu ortaya ¢ikan kalp problemleridir!.

Yenidogan dénemi hemodinamik farklilik nedeniyle, konjenital kalp hastaligi tanisinda zorluklart olan bir
doénemdir. Rutin fizik muayene ile fark edilen konjenital kalp hastaliklarinin yasayan yenidoganlar arasinda
gorilme sikligt ortalama % 0.75 olarak bulunmustur?. Yenidogan déneminde konjenital kalp hastaliklarinin
klinik bulgulart anatomik bozukluga gére degiskenlik gosterir. Siyanoz, solunum sikintist, sok tablosu gibi
agir belirtilerin yant sira, ifiirim de tek basina olabilir ya da bir sendromun bulgusu olarak da gérilebilir?.

Yenidogan bebeklerde nérolojik disfonksiyon mevcut kromozomal anomaliler, kalp malformasyonu ile
birlikte santral sinir sistemi disgenezisi gibi durumlara baglt gelisebilir. Ayrica edinilmis hipoksik-iskemik
beyin hasarina (stiregelen hemodinamik instabilite nedeniyle) bagli da nérolojik gelisimde gerilikler ileri
dénemde ortaya cikabilir®.

Bu nedenle; bu cocuklarin gelisimleri cok yakindan takip edilmeli, fonksiyonel ve akademik performanslart
ile hayat kalitelerini iyilestirmek icin problemlerin erken fark edilmesi saglanmalidir¢.”.

Konjenital Kalp Hastaliklar:
Tanim

Konjenital kalp hastaliklari genelde kalpteki yapisal anomaliler veya kardiyovaskiiler sistemin fonksiyonlari
Uzerine etkisi olan biiyiik intratorasik damarlari ifade etmektedirs?.

Epidemiyoloji

Konjenital kalp hastaliklarinin (KIKH) prevelanst bolgeler arasinda degiskenlik gostermekle beraber,
prematiirelerde patent duktus arteriyosus, mitral kapak prulapsusu, bikisbit aort kapagi dahil edilmediginde,
tim canlt dogumlarda yaklagik % 0.5 ile 0.8 arasinda olup, bu oran prematiire yeni doganlarda % 2’ye, 6l
dogumlarda % 3-4’e, spontan diistiklerde % 10-25%¢, kadar yitkselmektedir!®1,
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Etiyoloji

Konjenital kalp hastaliklarinin bilinen nedenleri arasinda Trisomi 18, Trisomi 13, Trisomi 21, Turner gibi
kromozomal anomaliler, tek gen hastaliklati, annedeki diabet, fenilketoniirii gibi sistemik hastaliklar, annenin
kullandig1 antikonviilzan, alkol, sigara gibi maternal teratojen maruziyeti bulunmaktadir. Fakat KKH’larinin
sadece % 15’inde altta yatan tek bir neden gosterilebilirken ¢ogunda etyolojide multifaktoriyel etkiler
bulunur!2,

Konjenital Kalp Hastaliklarinin Smiflamasi

Konjenital kalp hastaliklari siyanozun bulunup bulunmamasina gére asiyanotik ve siyanotik olarak ikiye
ayrilir.!3 Asiyanotik konjenital kalp hastaliklari; kalpte baskin olan fizyolojik ytkiin durumuna gére ayrica
kendi icerisinde siuflandirdabilir. Volim yikiine sebep olan sol-sag santli lezyonlar (VSD, ASD, PDA) ve
sagda veya solda basing ylkiine neden olan obstriiktif lezyonlar (aort stenozu, aort koarktasyonu, pulmoner
stenoz)’dur. Asiyanotik konjenital kalp hastaliginda siyanoz ya yoktur, ya da hafiftir. En sik rastlanan
konjenital kalp hastaligi tipi VSD'dir (% 25-30). Daha sonra % 6-8 ile ASD ve PDA gelir. Aort koatktasyonu
ve pulmoner stenoz, % 5-7 ile bunlar takip eder.!4

Asiyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar:
Atriyal Septal Defekt (ASD)

Sag atriyum ve sol atriyum arasinda foramen ovale haricindeki agtkliklar ASD olarak tanimlanir. ASD bircok
kaynaga gore degismekle birlikte tiim konjenital kalp hastaliklarinin % 5-10’unu olusturur. Insidanst 1500
canlt dogumda birdir.">!5ASD’ler anatomik yerlesimine gére siiflandirilir ve ostium sekundum, ostium
primum, siniis venozus ve koroner sints olmak tizere siklik sirasina gore dort tip ASD mevcuttur. Ayrica
patent foramen ovale ve atrial septal anevrizmalarda diger interatrial septum defektlerine 6rnektir.!6

Ventrikiiler Septal Defekt (VSD)

Sag ve sol ventrikili ayiran interventrikiler septumdaki bir veya daha fazla aciklik ventrikiler septal defekt
olarak tanimlanabilir.!” Ventrikiiler septal defekt, bikiispit aortik kapaktan sonra en stk goriilen konjenital
kalp hastaligidir ve tiim konjenital kalp hastaliklarinin %20 kadarini olusturmaktadir. VSD’ler tek basina
olabilecegi gibi; diger konjenital kalp hastaliklartyla bitlikte de goriilebilir.!8Interventrikiiler septum, genis
miuskiler kisim ve kiigik membrandz kisimdan olusur. VSD’ler yertlestikleri bu bolgelere gore
stntflandirilir. 13

Patent Duktus Arteriozus (PDA)

Patent duktus arteriozus fetal hayatta ana pulmoner arter ve inen aorta arasinda gecis saglayan duktus
arteriozusun dogumdan sonra beklenen siirede (72 saatte) kapanmamasidir!®. PDA prematiire bebeklerde
sik rastlanirken, term bebeklerde gbreceli olarak nadirdir?. Klinik bulgulart soldan saga santin miktarina yani
duktusun capina ve pulmoner basinca bagl olarak farklilik gosterir. Kiiciik PDA’lar genellikle semptom
vermezken genis santli PDA’lar ise, akciger enfeksiyonu ve konjestif kalp yetmezligine neden olabilir.

Siyanotik KKH’nda (Pulmoner atrezi gibi) duktusun acik tutulmast pulmoner kan akiminin devamliligini
saglar. Eger sistemik ve pulmoner akim paralel seyrediyorsa (Biyiik arter transpozisyonu gibi) duktusun actk
kalmast kanin karismasini saglar. Nihayetinde asiyanotik KKH’nda (krittk AK gibi) sistemik dolasimin
devami icin duktusun acik kalmast sarttir?!.

Endokardiyal Yastik Defekti (EYD)

Embriyolojik olarak endokardiyal yastiklarin anormal gelisiminden kaynaklanan EYD’ler, parsiyel,
intermediate ve komplet olmak tizere 3 tipe ayrilmaktadir. Fetal yasamin dordiincii haftasinin sonunda septal
olusum baslar, atriyoventrikiiler endokardiyal yastikciklar atriyoventrikiiler kanalin tst ve alt kenarlarinda
ortaya ¢itkmaktadir. Ust ve alt yastikciklarin kaynasmasindaki defekt atriyoventrikiiler kanalin devamliligs ile
sonuclanir ve béylece EYD olusmaktadir?3.15.
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Pulmoner Darlik (PD)

Pulmoner darlik, sag ventrikiil ¢ikis yolu ile periferik pulmoner arterler arasinda, stenozla giden degisik
seviyelerdeki darliklart igerir. Tim konjenital kalp hastaliklarinin icinde % 8 ile % 12 oraninda izole PD

gorilir. Pulmoner darlik valviiler, subvalviiler (infundibuler) ve supravalviiler olmak tizere tg¢ tipi vardir ve
en stk olarak valviiler PD (% 80-90) goriliir?2.

Aort Darlig1 (AD)

Sol ventrikill cikis yolu obstruksiyonu aort kapak seviyesinde, kapagin asagisinda veya yukarisinda darlik
seklindedir, tim dogustan kalp hastaliklarinin % 10 kadarini olusturur. Valvuler aort darhigt en siktir (% 71),
ardindan subvalvuler darlik (% 23) ve supravalvuler datlik (% 5-6) gelir. Aort kapak darligt erkeklerde daha
stk goralir. Bikiispit aortik kapak, valvuler aort kapak darhigin en sik formudur. Supravalvuler aort darhigt
siklikla Williams sendromu ile birlikte bulunur.??

Aort Koarktasyonu (AK)

Aort koarktasyonu, genellikle sol subklavian arter distalinde ve duktus arteriyosus komsulugunda darlikla
karakterize anomalidir. Nadiren abdominal aort ve transvers arkta koarktasyon goriilebilir. Konjenital kalp
hastaliklarinin % 8-10’unu olusturan aort koarktasyonu, erkeklerde kizlardan iki kat daha fazla gorilir.
Koarktasyonun proksimal ve distal aortik segmentleri arasinda kollateral dolagim bulunurken, hastalarin %
85’inde bikuspit aort kapagi bulunabilir.?4

Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar:
Biiyiik Arter Transpozisyonu (BAT)

Tum dogustan kalp hastaliklarinin % 5-7’sini olusturan buylk arter transpozisyonu; erkeklerde kizlardan ti¢
kat daha fazla gorilir. Aorta viicuda desature kani tasir ve 6nden, sag ventrikiilden ¢ikar. Pulmoner arter
arkadan, sol ventrikiilden ¢tkar ve akcigetlere oksijenlenmis kant tagir. Ttim viicutta hipoksik kanin dolagmasi
ve akciger dolasiminda ise fazla oksijenli kanin dolasmast yasamla bagdasmaz. Bu nedenle iki dolagimin
karismasina izin veren ASD, VSD ya da PDA gibi defektler yasam icin gereklidir!315.

Fallot Tetralojisi (FT)

En sik goriilen siyanotik konjenital kalp hastaligi olan Fallot tetralojisi; tiim konjenital kalp hastaliklarinin %
5-10’unda gortlar. Genis VSD, sag ventrikil ctkis yolu darligi, sag ventrikll hipertrofisi ve aortanin
‘overriding’i olmak tzere dort anomaliyi igerir?.

Persistan Trunkus Arteriyozus

Tum konjenital kalp hastaliklarinin % 1’inden azin1 olusturur. Kalpten trunkal kapakla bitlikte tek bir arter
govdesi ayrilir ve pulmoner, sistemik, ve koroner dolasimlara dallar verir. Trunkusun altinda genis
perimembranéz infundibiiler VSD bulunur. Hastalarin %33’tinde hipokalseminin eslik ettigi Di George
Sendromu bulunur!3.15,

Trikiispit Atrezi

Konjenital kalp defektlerinin % 1-3’ini olusturur. Sag atrium ve sag ventrikili ayiran trikiispit kapak
atreziktir. Sag ventrikiil hipoplastik ve ventrikiiliin giris kismt yoktur. Yasamin devam edebilmesi icin ASD,
VSD veya PDA gibi defektler gerekir. Hastalarin yaklastk % 70’inde buyiik arterler normal iliskideyken %
30’unda ise transpozisyon bulunur. Hastalarin % 3’tinde, L tipi transpozisyon vardir. Biiyiik arterleri normal
iligkili hastalarda VSD genellikle kiigiiktiir ve pulmoner datlik bulunur. En sik (% 50) bu tip trikiispit atrezi
bulunur!31>,

Total Pulmoner Venéz Doniis Anomalisi (TPVDA)

Tium konjenital kalp hastaliklarinin % 1’ini olusturur. Pulmoner venlerin acildigi yere bagl olarak
suprakardiyak, kardiyak, infrakardiyak ve miks olmak tzere dort tipi vardir. TAPVD’nin infrakardiyak tipi
erkeklerde dort kat daha fazla goériliir. Pulmoner venler ve sol atrium arasinda dogrudan iliski yoktur.
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166 Konjenital Kalp Hastalig1

Pulmoner venler sistemik vendz yapilara veya sag atrium icine actlirlar. Yasamin devamliligi icin ASD veya
PFO gereklidir'31>.

Tek Ventrikiil

Her iki atriyoventrikiler kapak, ana tek ventrikiil odacigina acilir ve ana odacik bulboventrikiiler foramen
yoluyla rudimenter bir odaciga baglanir. Olduke¢a nadir gériliir. Ana odaciktan tek biylk arter citkarken,
digeri rudimenter odaciktan ¢tkar. Hastalarin % 85’inde biiyiik arter transpozisyonu bulunur!315,

Gift Cikigh Sag Ventrikiil (DORV)

Tim KKHlarmnm % 7T’inden azini olusturan DORYV, siklikla diger kompleks defektlerin eslik ettigi
heterotaksili hastalarda bulunur. Hem aorta hem de pulmoner arter sag ventrikillden c¢ikarken, sol
ventrikdlin tek ¢ikisi genis VSD’dir. Ventrikiller septal defektin pozisyonu ve pulmoner darligin varligi
hemodinamik durumu etkiler!315.

Ebstein Anomalisi

Trikispit kapagin septal ve posterior yaprakeiklary, sag ventrikiil kavitesinin icinde asagt dogru yerlesmistir.
Bu durumda sag ventrikiiliin bir kismi sag atriyama dahil olur. Sag ventrikiil fonksiyonel hipoplazisi
gelisir?6:27,

Kardiyak Cerrahiler ve Smiflandirilmasi

Konjenital kalp hastalarinda palyatif islemlere, ardindan tamire bagli morbidite ve mortaliteyi engellemek
icin daha diizeltici operasyonlar yapilmaktadir. Bu yaklasim sonucu yenidogan bebeklerde hatta prematiire
bebeklerde kardiyak islem sayisi giderek artmaktadir. Kardiyak cerrahi islemler agik veya kapalt oluslarina ve
diizeltici ve palyatif oluslarina gére siniflandirilir?s.

Sik yapilan pediatrik kardiyak cerrahi girisimler?s

palyatif girigimler Diizeltme ameliyatlart: kapali girisimler
1. Pulmoner arter bantlama 1. Patent duktus arteriozus
2. Modifiye Blalock-Taussig sant 2. Aort koarktasyonu
3. Septostomi 3. Vaskiiler halka
Kardiyak kapak anomalileri Diizeltme ameliyatlart: acik girigimler
1. Aortik stenoz 1. Atriyal septal defekt
2. Pulmoner stenoz 2. Ventrikiiler septal defekt
3. Trikispit kapak anormalligi 3. Atrioventrikiller septal defekt
4. Mitral kapak anormalligi 4. Fallot tetralojisi
5. Hipoplastik sol kalp sendromu 5. Pulmoner atrezi
6. Buyik arterlerin transpozisyonu
7. Pulmoner venoz anastomoz anomalileti

Postoperatif Komplikasyonlar

Konjenital kalp hastaligt tanust almis yenidoganlarda, ameliyat sonrast gelisen komplikasyonlar tim
gelismelere ragmen ileri tilkelerde bile kardiyak cerrahi sonrast morbidite ve mortalitenin en basta gelen
nedenlerindendir.20 Erken dénemde gorilen komplikasyonlar:

o Fagla kanama: Cerrahi nedenli ve koagiilopatiye baglt veya her iki nedenle olusmus olabilir.!

o Agk sternum: Kompleks agik islemlerden sonra yenidoganlarda kalpteki ve akcigerdeki 6dem nedeni ile
sternumun kapatilmasi diyastolik basingta asirt artislara neden olabilir. Bu durumda sternum actk
birakilir.

o Kardiyak tamponad. Postoperatif dénemde artan santral vendz basing, dustik kalp debisi, hipotansiyon,

tagikardi, ritm bozuklugu ve desatiirasyon ile iligkili durumdur. En uygun tedavisi sternumun acilen
actlmasidir.
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e Ates: Cerrahi sonrasi ilk 12-18 saat icinde gelismis ise diistik kardiyak debiyi gosterir ve hizli tedavi
edilmelidir. Erken postoperatif ddnemden sonra gorilen atesin en sik nedeni enfeksiyondur.

o Postperikardiyotomi sendromn: Inflamatuvar bir siireg olup cerrahi sirasinda kardiyak antijenlere karst gelisen
otoimmiin yanit nedeni ile gelismektedir. Semptomatik eflizyonu olan hastalarda perikardiyosentez
gerekebilir.

o Diyafragma paralizisi: Kardiyak cerrahi sirasinda frenik sinir hasart sonucu hemidiyafragamatik parezi veya
paralizi olabilir.

Silotoraks: Cerrahi sirasinda duktus torasikus ve intratorasik lenfatik kanallar zedelenirse gelisebilir?*-30.

Noérolojik Gelisime Etkileri

Literatiir ¢alismalarina gore agik kalp ameliyatt sonrasinda hayatta kalan infantlar santral sinir sistemi hasart
bakimindan ciddi risk alttndadir3233, Bunun sebebi ise fetal, preoperatif, intraoperatif ve postoperatif pek
¢ok faktére dayandiridmaktadir. Kardiyak cerrahi sirasinda, uygunsuz serebral perfiizyon ve metabolizma,
stcaklik degisiklikleri ve kardiyojenik emboli sonucunda hipoksik-iskemik reperfiizyon hasari meydana
gelebilir. Cerrahi sonrast ise, kardiyak arrest, enfeksiyon, azalmis serebral perfiizyon gibi komplikasyonlar ek
santral sinir sistemi hasarlarinin olusmasina neden olabilir*5.

Fetal Dénemde Sinir Sisteminin Embriyolojik Geligimi

Sinir sistemi ektoderm yapragindan kéken alir. 3. gebelik haftasinda (GH) notokord, tizerindeki ektodermi
uyararak néral plak olusumunu saglar ve daha sonra néral oluk olusur. Bu oluk zamanla néral tip denen
yapiy1 olusturur*. Omurilik ve merkezi sinir sistemi (MSS) bu néral tipden gelisir. Merkezi sinir sistemi bes
asamadan gelisir: sinir farklilasmasi, sinir gdc¢ii, sinapslarin olusumu, sinapslarin organizasyonu ve
miyelinizasyon?>.

Konjenital Kalp Hastaliginin Santral Sinir Sistemi Gelisimine Etkisi

Kardiyogenezis, farkli hiicre tiplerini kombine eden bir dizi, kusursuz diizenlenmis molekiler ve
morfogenetik olay1 icerir. Bu siirecte gerceklesen bir bozulma konjenital kalp defektleri seklinde, yasami
tehdit eden hastaliklarla sonuglanabilir®. Insanda kardiyak gelisim, primitif kalp tiiptniin ritmik
kontraksiyonu ile postkonsepsiyonel ilk giinlerde baslar (embriyolojik 23 glinde) ve 50. glinde ya da 7.
gestasyonel haftada morfolojik olarak olgun kalp gelisit®”. Aksine, beyin gelisimi daha uzun bir stireye yayilir,
hiicre proliferasyonu, migrasyonu, akson ilerlemesi, ve hedef sec¢imi ilk iki trimesterde olur, takibinde 3.
trimesterde ve erken postnatal dénemde uzun siiren baglantilarin olusmast gerceklesir3®.

Normal fotiste vaskiiler ve kardiyak kan akimi, en satiire kanin duktus venozus ve sol hepatik venden
foramen ovale yoluyla sol kalbe ve buradan serebral dolasima yonlendirilmesi seklindedir.? Serebral kan
akimindaki oksijenin dismesi ile seyreden konjenital kalp hastaliklarinda, beyin direncinin plasental dirence
orant azaltilarak serebral kan akim1 korunur. Ancak hipoplastik sol kalp sendromunu ve buyiik arterlerin d-
transpozisyonu olan yenidoganlarda manyetik rezonans gorintilemede (MRG) dustik serebral kan akimi
Olctilmuistir. Bu anormal akimin beyin gelisimine etkisi belirsizdir. Konjenital kalp hastaligi olan
yenidoganlarda bas cevreleri kiigliktiir ve beyin gelisiminin sorunlu oldugunu gosterebilir.

Konjenital Kalp Hastaliklarinda Santral Sinir Sistemi Hasar1 Igin Risk Faktérleri

Konjenital kalp hastalig1 olan yenidoganlarda akkiz beyin hasart sikligint ve eslik eden risk faktérlerini
belirlemek icin pre ve postoperatif manyetik rezonans gérintileme kullanilir®!. Preoperatif; hipoksemi,
cerrahiye gitmeden Onceki sire, kardiyak arrest, baz acigi, balon atriyal septostomi, intraoperatif;
kardiyopulmoner bypass, uzamis total dolasim arresti, azalmis beyin oksijen satlirasyonu, postoperatif;
hipoksemi, hipotansiyon SSS hasari icin risk faktérlerini olugturur (Tablo 1)42,

Konjenital kalp hastalig1 ve nérogelisim arasindaki iliskiyi arastirmak amactyla gesitli calismalar yapilmis ve
KKH’nin nérogelisimi etkiledigi bulunmustur. Bunun baslica sebepleri arasinda gelisimin erken déneminde
azalmis beyin perfizyonu oldugu gosterilmistir. Dogumdan sonraki cerrahi girisimler 6nemli 6lgiide sebep
olsa da, genel anestezi veya kardiyopulmoner baypass gibi perioperatif faktorlerin de, etkili oldugu
ispatlanmistir3,

Arsiv Kaynak Tarama Dergisi . Archives Medical Review Journal



168 Konjenital Kalp Hastalig1

Tablo 1. Santral sinir sistemi hasari igin risk faktorleri*?

Preoperatif inraoperatif Postoperatif

*Ddsiik arteryel hemoglobin *Uzamis total dolagim *Distik kan basinct

saturasyonu arresti(>40 dk) *Diisiik arteryel Pao,
* Ameliyata kadar gegen siire * Azalmis beyin oksijen *Uzamis serebral bélgesel
* Kateter bazlt islem(61n, satlirasyonu(NIRS) oksijen satiirasyonu (>3

balon atriyal septostomi) *Kardiyopulmoner bypass saat NIRS <%45
*Preoperatif baz ac¢igi islemi (bolgesel serebral * Morfolojik immatiir beyin
*Preoperatif kardiyak arrest perflizyon) _ *Tek ventrikiil fizyolojisi
*Motfolojik immatiir beyin *Hava ya da partikal

embolisi
einflamasyon

Postoperatif Norogelisimsel Sonuglar

Mortalite ve ciddi morbiditenin engellenmesindeki bagart oraninin artmast ile tedavi uygulayanlar ve aileler
yasamina devam eden cocuklarda belirgin bir nérogelisimsel gerilik gbzlemislerdir. Dogal varsayim,
1980’lerin ge¢ déneminde ¢alismalara neden olacak sekilde, istenmeyen nérolojik sonuglarin neonatal cerrahi
girisim sirasinda olan beyin hasari ile iliskili oldugu idi*. Siyanotik agir kardiyak patolojiye sahip olgularda
preoperatif hipoksinin olumsuz etkisi ve uzun siiren operasyonlarda total sirkulatuar arrest gelismesi,
operasyon sonrast erken ve uzun dénemi nérolojik gelisimi olumsuz etkilemektedir®.

Birkag prospektif ¢alisma actk kalp ameliyatindan sonra hayatta kalmis cocuklari takip ederek (kohort) zaman
icindeki gelisimsel semalarini ortaya ¢ikarmaya galismustir. Yapilan calismalarin cogu kesitsel (cross-sectional)
calismalar olup spesifik subgruplardaki anlik klinik ve gelisimsel durumlar icermektedir. Yayinlanmis
makalelerin ¢cogu iki defekt grubuna odaklanmistir; biiylik damar transpoziyonu ve hipoplastik sol kalp
sendromu’?. Literatiirde, 6zellikle bu iki hastalik tipine sahip ¢ocuklarin beyin hasari ve ileri dénemde gelisme
geriligi (gelisme geriligi, hipoplastik sol kalp sendromu olanlarda daha fazla) goriilmesi bakimindan daha ¢ok
risk altinda oldugunu gésteren kanitlar vardir. Onarimin gesitli evrelerinde palyatif prosediitlere muhtag
kalan cocuklarda ise bu risk daha da artmistir*®.Bu hastalarin operasyon Oncesi asiyanotik ve siyanotik
olmalari, ayrica cerrahi esnasinda daha kompleks tekniklerin kullanimi bu fark: agiklayabilir4”.

Boston Dolagim Arrest Calismasi'nda, operasyon strasindaki hayati organ desteginden bagimsiz olarak,
opere olan buyik arterlerin D-transpozisyonu hastalarinin motor fonksiyon (konusma dahil), calisma
hafizasi, gérsel-uzaysal becerileri, hipotez olusturma ve dikkatli olma ve uzun siireli dikkat ve dil konularinda
eksiklikleri oldugu belitlendi*.

Ozellikle yenidogan déneminde (0-1 ay) opere edilen olgular nérolojik etkilenme yéniinden en hassas olan
olgulardir. Bu oran infantil dénemde yine yiiksek, infantil dénemden sonra ise norolojik komplikasyon orani
daha dusuktir#-30.

Bu zamana kadar yapilan calismalarda gelisme durumu degerlendirilirken en fazla kognitif becerilerin
psikolojik kriterleri kullanilmistir; 6rnegin 1Q) testi (intelligence quotients= zeka katsayisi, entelektiiel zeka)
veya norolojik muayene gibi. Fakat, beyin hasari, sadece mental degil motor alandaki anormallikler ile de
baglantili olabilmektedir. Ayrica, nérolojik anormalliklerin ve gelisme geriliklerinin glnlitk aktivitelerin
yapilabilmesine etkilerini gbsteren yeterli ¢alisma yoktur5!.
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Normal populasyonla karsilastirildiginda, konjenital kalp defektlerinin onarimi veya palyasyonu ¢ocuklarin,
1Q seviyelerini, basart testlerini, kaba ve ince motor fonksiyonlarini ve koordinasyonunu 6nemli 6lctide
distrmistir. Bu hastalarin bir cogu 6grenme giiclikleri, konusma, dil ve davranissal anormallikleri nedeniyle
Ozel egitim almak zorunda kalmaktadir®3. Siyanotik KKH olan hastalar, asiyanotik KIKH olan hastalardan
daha dusik ortalama IQ'lata sahip olma egilimindedir. Bu durum gelisimin baslarinda hipoperfuzyon veya
hipoksemiden (veya her ikisinden) kaynaklanan beyin dolagimindaki anormallikler ile agiklanabilir52.

Hallioglu ve ark. 2015 yilinda konjenital kalp hastalarinin nérogelisimini degerlendirilmek amaciyla yaptiklari
bir ¢alisgmada; KIKCH olan grupla saglikli gonillilerin bilissel, dil, motor alanlarinda Bayley-III ortalama
degerleri karsilastirldiginda, KHH olan grupta anlamh disiikliik oldugu goriilmistiir. Konjenital kalp
hastalig1 tek basina bile bilissel ve motor gerilik nedeni olabilir. Ayrica preoperatif ve postoperatif faktorletle
bu gerilikler daha belirgin hale gelebilmektedir53.

Cocuklarda gelisme geriliklerinin erken taninabilmesi i¢in sosyal, zihinsel, konusma ve hareket gelisiminin
belirli araliklarla degerlendirilmesi gerekir. Erken tani, olabilecek sorunlar icin 6nlem alinmasini saglar. Bu
amagla 6zellikle 0-6 yas grubunda gelisimsel tarama testleri kullanilmaktadir. Ulkemizde 0-6 yas cocuklarinin
gelisimsel taramast i¢in kisa siirede uygulanabilen, gelisimsel sorunlari yakalamada saglk personeline
yardimel olmak amaciyla Denver II gelisimsel tarama testi Onerilmektedir®. 2-18 yas arasindaki bireylerin
entellektiiel yapit ve gelisimleri hakkinda Ol¢me degerlendirme igin Stanford-Binet Zeka testi
kullanilmaktadir.

Denver I Geligimsel Tarama Testi

Giivenilir ve gegerliligi bilinen bir tarama testi olusu, 6grenilme ve uygulanmasinin kolayligt ve testin
uygulama stresinin kisa olmasi, hekim, gelisim uzmani, sosyal ¢alismaci, psikolog, 6gretmen gibi saglik ve
egitim ile ilgili bircok meslek grubu tarafindan uygulanabilmesi nedeniyle diger pek ¢ok iilkede uygulanmakta
ve arastirmalarda kullanimaktadir.

Denver II Gelisimsel Tarama Testi asagidaki dort gelisimsel alant degetlendirmek tizere 134 maddeden
olusmaktadir.

Kisisel-sosyal: Insanlarla iletisim kurabilme, kendi bireysel gereksinimlerini karsilayabilme.
Ince-motor: El-géz koordinasyonu, kiigiik cisimleri kullanabilme, problem ¢6zebilme.
Dil: Isitme, anlama, dili kullanma.

Kaba-motor: Oturabilme, yiiriiyebilme, ziplayabilme.

Test gelisimsel tarama amactyla kullanilabilir, ancak zeka testi olarak kullanilamaz5.
Stanford-Binet Zeka Testi

Stanford Binet Zeka Testi, Alfred Binet ve Theodore Simon tarafindan Paris’teki okul cocuklarinin
hangilerinde zihinsel gerilik veya 6grenme glicliig bulundugunu tespit etme amactyla hazirlanan ilk zeka
testidir. L.M. Terman tarafindan gelistirilip 1926’da yaymlanan bu test gelistirilen testler arasinda en ¢ok
bilinen testtir®.

Ulkemizde Refia Ugurel Semin tarafindan 1972 yilinda standardizasyonu yapilan Stanford Binet testinin
1985 yilinda son siirimii yayinlanmistir. Stanford-Binet testi zekanin gOstergeleri kabul edilen dort tir
zihinsel yetenegi 6lcecek sekilde test diizenlenmistir. Bunlar ise;

e Soyut gorsel yargilama
e Sozel yargilama

e Niceliksel yargilama

e Kisa streli bellek
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Stanford Binet Zeka testi bireylerin zihinsel gelisimlerini belirlemek icin 2-18 yas araligina uygulanan bir zeka
testidir. Uygulamanin sonunda bireye ait zeka yast ve zeka bolumu belirlenir®’.

Stanford Binet Zeka Testine gore testin ortalama puant 100 diir. 100 in tzerinde ve altinda kalan degerler
normalden zihinsel performans anlaminda farklilik géstermeye baslayan bireylerdir®.

Sonug

Actk kalp ameliyati sonrasinda hayatta kalan infantlar beyin hasart bakimindan ciddi risk altindadur.
Calismalar beyin hasarinin nedenlerinin multifaktériyel oldugunu, risk faktérlerinin ¢ok ¢esitli oldugunu ve
ihtiyaglarin da farkli oldugunu gdstermektedir. Kesinlikle ilk izlenilecek yol beyin hasarinin en basta
onlenmesi ve minimalize edilmesidir. Kanada ve uluslararast pek ¢ok ¢alisma bugiin konjenital kalp
hastaligina sahip fetus ve infantlarda beyin yapisim ve fonksiyonunu etkileyebilecek biomedikal
komplikasyonlart ve hemodinamik faktérleri belirlemek icin devam etmektedir.

Hem aragtirma hem de klinik pratikte, agik kalp ameliyati gecirmis ¢ocuklarin fonksiyonel ve akademik
performanslari ile hayat kalitelerini iyilestirmek i¢in ¢aligtlmalidir. Cocuk sagligi merkezlerinde, yasa uygun
gelisimsel seviyeler hedeflenerek infant-okul 6ncesi-okul ¢agi-addlesanlarin  dikkatli  taranmasi
gerekmektedir. Ayrica bakim verenin aralikh olarak sagligs ve refahi desteklenmelidir; ¢inkd bu aileler stres
ve ¢cocugun saglik ve fonksiyonunu etkileyebilecek zorluklar yasamaktadirlar. Engelliligin en aza indirilmesi
i¢in ileriye yonelik rehberlik hizmeti verilmesi ve rehabilitasyon uzmanlari ile egitim kaynaklarina uygun
zamanli yonlendirmelerin yapilmasi gerekmektedir. Risk altinda olan opere konjenital kalp hastalikli
yenidogan bebeklerin uzun dénem izlenmeleri, biiyime gelisme ve nérolojik degerlendirmelerinin yapilmasi
onemlidir. Erken fark edilen geriliklerde erken destek tedavisi gerekecektir.

Gelisme geriligindeki risk faktorleri ele alindiginda ise yayimlanmis calisgmalarda tahmin degiskenlerinin
yetetli olmadig gorillmektedir. Bugiine kadarki ¢calismalar beyin hasarinin olast asil sebebi olarak daha ¢ok
intraoperatif risk faktorleri tzerinde durulmustur, Ozellikle de operasyon sirasinda uygulanan derin
hipotermik arrest zamani ile ilgili calismalar yapilmistir. Bu sebeple de preoperatif ndérogelisimsel duruma ait
veriler eksik kalmustir; ¢linkii cerrahi onarim Oncesinde santral sinir sisteminin intakt(saglam) oldugu
varsaylmustir. Diger potansiyel risk faktotleri cerrahi islem anindaki yagi, lezyon tipi, eslik eden nérolojik
anomaliler (6rn.mikrosefali) ve komplike tibbi seyir (6rn.yogun bakimda yatis siiresi) cogunlukla gz ardi
edilmigtir. Diger yitksek riskli pediatrik popiilasyonda yapilan calismalar uzun sakathk déneminin
belirleyicilerinden birinin de ¢evresel faktorler oldugunu gostermistir. Bununla birlikte, yapilan birkac¢
calismada aile islevlerinin ve bu durumla bas etme sekillerinin nihai gelisimsel evreye ulasmada belirgin etken
oldugunu géstermistir.

Risk altinda olan opere konjenital kalp hastalikli yenidogan bebeklerin uzun dénem izlenmeleri, biytime
gelisme ve norolojik degerlendirmelerinin yapilmast 6nemlidir. Erken fark edilen geriliklerde erken destek
tedavisi gerekecektir.
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