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0z
Amag: Bu ¢alismada klinigimize bagvuran Down sendromlu hastalarin konjenital kalp hastaligi sikliginin arastirilmasi amaglandi.

Yéntemler: Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine 01.01.2016-01.05.2022 tarihleri arasinda Down sendromu
tanisi ile bagvurmus hastalar dahil edilmistir. 2016 ve sonrasi ¢alismaya dahil olan 418 hastamizin %40’ 1 retrospektif (n=167), %60’
1 prospektif (n= 251) olarak alindi. Parametreler tiim hastalar i¢in ayni olup retrospektif olan hasta grubunda bu parametrelere
ulagilabilenler calismaya alinmigtir. Tiim hastalarda elektrokardiyografik ve ekokardiyografik incelemeler yapilmis; Down Sendromu
tanisi genetik olarak dogrulanmis hastalarin verileri degerlendirilmistir.

Bulgular: Calismamiza 418 hasta dahil edildi. Hastalarin yas ortalamasi 50,26+55,34 ay (1-252 ay; median 24 ay) idi. Hastalarin
%>50’si erkek (n=209) idi. Elektrokardiyografi bulgulari incelendiginde; hastalarin %86’sinda (n=359) 6nemli bir EKG bulgusu yoktu.
Hastalarin %8,6’sinda sag dal blogu, %1,9’unda atriyoventrikiiler tam blok, %1,6’sinda diger atriyoventrikiiler bloklar ve %1,9’'unda
bagska bir patoloji saptandi.Diger EKG bulgular1 genellikle aks sapmalary, siniis tagikardisi ve solunumsal aritmi olup bunlar ¢alismaya
dahil edilmemistir.Hastalarin %87,6’sinda (n=366) kardiyak patoloji saptandi: 114 hastada ventrikiiler septal defekt (70 hastada izole
ventrikiiler septal defekt), 103 hastada atriyoentrikiiler septal defekt, 73 hastada atriyal septal defekt (41 hastada izole atriyal septal
defekt), 63 hastada patent duktus arteriyozus (34 hastada izole patent duktus arteriyozus), 10 hastada Fallot Tetralojisi saptandi. 127
hastada (%31) kardiyak dis1 baska bir ek hastalik saptandi. En sik kalp dis1 ek hastalik hipotiroidi (n=91, %21,7) idi. Sirasiyla 26
hastada izole anemi, 12 hastada hipotiroidi+anemi, 4 hastada akut lenfoblastik 16semi saptandi. 4 hastada ise diger ek hastaliklar
saptandi. Hastalarin %27,4’ine (n=115) kalp hastaligi nedeniyle cerrahi islem yapilirken %2,6’sina (n=11) transkateter defekt
kapatma islemi yapildi.

Sonug: Down sendromlu ¢ocuklarda en sik eslik eden anomali konjenital kalp hastaligidir. En sik goriilen konjenital kalp hastaliklar:
ise ventrikiiler septal defekt ve atriyoventrikiiler septal defekttir. Elektrokardiyografinin normal olmasi konjenital kalp hastaligini
dislamaz. Kardiyak disi anomaliler icinde siklikla hipotiroidi eslik etmektedir. Hastalarin kardiyak patolojiler agisindan
degerlendirilmesi ve diger ek anomalilerin de goriilebilmesi nedeniyle multidisipliner yaklasim gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Down sendromu, konjenital kalp hastalig), cocuk

DOI: 10.5798/dicletip.1608183

Yazisma Adresi / Correspondence: Alper Akin, Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali, Sur, Diyarbakir, Tiirkiye e-mail:
alperakinl @hotmail.com

593


https://orcid.org/0000-0002-3936-1394
https://orcid.org/0000-0003-1587-9559
https://orcid.org/0000-0001-8780-8122
https://orcid.org/0000-0002-1162-0323

Kog Ozbey Z., Akin A, Tiire M., Ug D.

Evaluation of the frequency of congenital heart disease in children with Down syndrome
Abstract

Aim: The aim of this study was to investigate the frequency of congenital heart disease in patients with Down syndrome admitted to
our clinic.

Method: Patients who were admitted to Dicle University Faculty of Medicine Pediatric Cardiology Outpatient Clinic between
01.01.2016-01.05.2022 with the diagnosis of Down syndrome were included. Of our 418 patients included in the study in 2016 and
later, 40% were included retrospectively (n=167) and 60% prospectively (n=251). The parameters were the same for all patients and
those who could reach these parameters in the retrospective patient group were included in the study. Electrocardiographic and
echocardiographic examinations were performed in all patients and the data of patients with a genetically confirmed diagnosis of
Down syndrome were evaluated.

Results: Our study included 418 patients. The mean age of the patients was 50.26+55.34 months (1-252 months; median 24 months).
50% of the patients were male (n=209). When electrocardiographic findings were analyzed, 86% of the patients (n=359) had no
significant ECG findings. Right bundle branch block was detected in 8.6%, complete atrioventricular block in 1.9%, other
atrioventricular blocks in 1.6% and other pathology in 1.9%. Other ECG findings usually include axis deviations, sinus tachycardia and
respiratory arrhythmias, which were not included in the study. Cardiac pathology was detected in 87.6% of patients (n=366): 114
patients with ventricular septal defect (70 patients with isolated ventricular septal defect), 103 patients with atrioentricular septal
defect, 73 patients with atrial septal defect (41 patients with isolated atrial septal defect), 63 patients with patent ductus arteriosus
(34 patients with isolated patent ductus arteriosus), 10 patients with Tetralogy of Fallot. In 127 patients (31%), another non-cardiac
comorbidity was detected. The most common non-cardiac comorbidity was hypothyroidism (n=91, 21.7%). Isolated anemia was found
in 26 patients, hypothyroidism+anemia in 12 patients, and acute lymphoblastic leukemia in 4 patients, respectively. In 4 patients, other
comorbidities were detected. Surgical procedures were performed for heart disease in 27.4% (n=115) and transcatheter defect closure
in 2.6% (n=11).

Conclusion: Congenital heart disease is the most common associated anomaly in children with Down syndrome. The most common
congenital heart diseases are ventricular septal defect and atrioventricular septal defect. A normal electrocardiogram does not exclude
congenital heart disease. Hypothyroidism is frequently associated with non-cardiac anomalies. A multidisciplinary approach is
required for the evaluation of patients in terms of cardiac pathologies and because other additional anomalies may be seen.

Keywords: Down syndrome, congenital heart disease, child.

GIRIS

Down sendromu (trizomi 21), siklikla bozukluklarina, otoimmiin ve endokrin
morfolojik, zihinsel ve yapisal dogumsal hastaliklara yol acabilir’2. Down sendromu ile
kusurlariin cesitli birlikteligi ile iligkili bir dogan ¢ocuklarin yaklagik %40 ile 60'1nda kalp
kromozomal  bozukluktur.  Fiziksel = ve defekti vardir ve KKH olanlarin da %4 ile 10’u
fonksiyonel kusurlarin sikhigi ve siddeti Down sendromu ile iligkilidir. Bu hastalarda 21.
etkilenen Dbireyler arasinda 6nemli o6lgiide kromozomun uzun kolu tzerindeki 22,2- 22,3
farklilik gosterir. Down sendromu g¢ogunlukla bantlar1 arasindaki bélge, KKH'ndan sorumlu
trizomi 21 seklinde gorilir ve mayoz tutulmaktadir. Down sendromlu hastalarda
bolinmedeki  ayrisma  Kkusuru  sonucu atriyoventrikiiler septal defektler (AVSD) ve
olusmaktadir®2. konotrunkal defektlerin sikhiginda artis
olmaktadir. Bu hastalarda Fallot Tetralojisi ve
Cift cikish sag ventrikil gibi konoturunkal
anomalilerin siklig1 artmistir34. Bu calismada
....... Cocuk Kardiyoloji Boéliimiine basvuran
Down sendromlu hastalarin demografik
ozellikleri, eslik eden KKH ve diger anomalilerin
sikliginin belirlenmesi amag¢lanmistir.

Yirmibirinci kromozomdaki fazla genetik
materyal; dismorfik bulgulara ve mental
retardasyona, konjenital kalp hastaliklarina
(KKH), gastrointestinal hastaliklara, epilepsi ve
diger norolojik  anormalliklere, immiin
yetmezliklere, baslica l6semi olmak iizere
hematolojik hastaliklara, gérme ve isitme
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YONTEMLER

Dicle liniversitesi Cocuk Kardiyoloji
Poliklinigine 01.01.2016- 01.05.2022 tarihleri
arasinda Down sendromu tanisi veya 6n tanisi
ile basvurmus hastalar c¢alismaya dahil
edilmistir. Hastalar prospektif ve retrospektif
olarak degerlendirilmis olup genetik olarak
Down Sendromu tanisi dogrulanmis hastalar
calismaya alinmistir. Hastanemiz veri sistemine
kayith olan hastalarin demografik verileri,
elektrokardiyografik (EKG) ve ekokardiyografik
(EKO) inceleme sonuglari, klinik, laboratuvar ve
genetik inceleme sonuclar1 degerlendirilmistir.
Calisma oOncesinde Dicle {tniversitesi Tip
Fakiiltesi Girisimsel Olmayan Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu'ndan onay alindi.
(15.12.2021/Karar no: 208).

Hastalarin 12 derivasyonlu yiizey EKG’leri
cocuk kardiyoloji uzmani tarafindan
degerlendirildi. Hastalarin Ekokardiyografik
incelemesi icin Vivid 7 Pro® (GE Medical
Systems, Vigmed Ultrasound AS, N-3190
Horten, Norway) kullanild1 ve Ekokardiyografi
verileri kayit altina alind1.

istatistiksel Analiz

Tim maddeler igin tanimlayic1 istatistikler,
siklik ve diger 6zellikleri iceren hasta verileri
icin istatistiksel analiz yapildi. Siirekli veriler
ortalama #* standart sapma olarak yazildi.

Verilerin normal dagilimi karsilayip
karsilamadiklar1  belirlemek icin  stirekli
degiskenler Shapiro-Wilk ve Kolmogorov-

Smirnov testleri ile analiz edildi. Strekli ve
normal dagilan degiskenler Student T-testi
kullanilarak karsilastirildi.  Veriler normal
dagilima uymadiginda parametrik olmayan
testler secilmistir. Kategorik degiskenler
gerektiginde ki-kare testi ve bazi veriler Fisher
kesin testi ile degerlendirildi. Prediktif degerler
ve cut-off degerlerin o6zgillik ve duyarhilik
hesaplamalarinda ROC analizi ile kullanildi.
Analizler SPSS Statistics for Windows, Version
21.0 (IBM Corp., Armonk, NY, ABD) kullanilarak
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yapildi. Tim p degerleri iki yonliiydii ve p < 0.05
istatistiksel olarak anlamh kabul edildi.

BULGULAR

Calismamiza 418 hasta dahil edildi. Hastalarin
yas ortalamasi 50,26+55,34 ay (range: 15 giin -
252 ay, median 24 ay) idi. Hastalarin %50’si
erkek (n=209), %50’si (n=209) kiz idi
Hastalarin ortalama viicut agirlig: 15,8 kg (3.1-
66 kg) idi. Kalp tepe atimi 110+28,64 /dk,
transkutanoz kapiller oksijen saturasyonu ise
92,93+5,55 olarak saptandi

Elektrokardiyografi bulgulari incelendiginde;
hastalarin %86’sinda (n=359) 6nemli bir EKG
bulgusu yoktu. Hastalarin %8,6’sinda sag dal
blogu, %1,9'unda atriyoventrikiiler (AV) tam
blok, %1,6’sinda diger AV bloklar ve %1,9’'unda
baska bir patoloji saptandi (Tablo I).
Atriyoventrikiiler tam blok olan hastalarin
hepsi operasyon sonrasi AV tam blok gelisen ve
pacemaker takilan hastalardi.

Tablo I: Elektrokardiyografi bulgulari

Grup igi

0

N % (%)
Normal / non spesifik 359 86

Sag dal blogu 36 8,6 |61
Atriyoventrikiiler Tam blok 8 1,9 |13,5

Diger atriyoventrikiler bloklar |7 16 |12

Diger bulgular 8 1,9 |13,5
Toplam 418 100 |100
Hastalarin %87,6’sinda (n=366) kalp hastaligi
saptandi. Hastalardaki fizyolojik oldugu

distinilen kapak yetersizlikleri ve diger
nonspesifik bulgular dahil edilmedi. Ancak
patolojik kapak yetersizlikleri (ilave bir KKH
olmadan) ve patent foromen ovale de ¢alismaya
dahil edildi. Kapak yetersizligi ve patent
foramen ovale c¢alismaya dahil edilmediginde,
KKH sikligit %75 (n:313) olarak saptanmustir.
Konjenital kalp hastaligi saptanan hastalarda
erkek/kiz orani 1.09 idi. Bu oran AVSD tanili
hastalarda 1,39 olarak saptandi. Tiim hastalarin
%24,6 (n= 103)’sinda AVSD saptandi. AVSD
disindaki tiim ventrikiiler septal defektlerin
(VSD) sayis1 114 olup bunlarin 70’i izole VSD idi.
Diger kardiyak patolojiler ile birlikte olan

595



Kog Ozbey Z., Akin A, Tiire M., Ug D.

VSD’ler dahil edildiginde en sik KKH VSD olarak
saptandi. 73 hastada atriyal septal defekt (ASD)
(41 hastada izole ASD), 63 hastada ise patent
duktus arteriyozus (PDA) (34 hastada izole
PDA) saptandi. Hastalarin %9,3’linde izole

patent foramen ovale (PFO) saptandi.
Hastalarin EKO incelemesinde saptanan
kardiyak patolojiler Tablo II'de verilmistir.
Tablo Il Ekokardiyografide saptanan kardiyak
patolojiler

N % Grup ici %
Normal 52 12,4
AVSD 103 24,6 28,1
Komplet AVSD 86 20,5 23,5
Intermediate AVSD 3 0,7 0,9
Transizyonel AVSD 9 2,2 2,4
Primum AVSD 5 1,2 1,3
VSD 70 16,7 19,1
ASD 41 9,8 11,2
PFO 39 9,3 10,6
PDA 34 8,1 9,2
VSD + ASD 21 5,0 5,7
VSD + PDA 19 4,5 5,2
Patolojik kapak yetersizligi 13 3,1 3,6
Fallot tetralojisi 10 2,4 2,8
ASD + PDA 7 1,7 1,9
VSD + PDA + ASD 4 1,0 1,2
Diger kalp hastaliklari* 5 1,2 1.4
Toplam 418 100 100

AVSD: atrioventrikiler septal defekt; ASD: atrial septal defekt; KKH:
konjenital kalp hastaligi PFO: patent foramen ovale; PDA: patent
duktus arteriozus; VSD: ventrikiler septal defekt) (*: Bikuspit aortik
kapak, Ebstein anomalisi, Aort koarktasyonu, Cift cikimli sag
ventrikl)

Hastalarin %31’'inde (n=127) kardiyak disi
baska bir ek hastalik eslik etmekteydi. En sik
eslik eden hastalik hipotiroidi olup 91 hastada
(%21,7) hipotiroidi mevcuttu;  bunlarin
76’sinda izole hipotiroidi mevcuttu. KKH olan
hastalarin %20,4’linde hipotiroidi saptanirken,
KKH olmayanlarin %30,7’sinde hipotiroidi
saptandi. Aradaki fark istatiksel olarak anlaml
degildi (p> 0.05). Ayrica 26 hastada izole anemi,
12 hastada hipotiroidi+anemi, 4 hastada akut
lenfoblastik I16semi saptandi. Dort hastada ise

diger ek hastaliklar saptandi. Bu gruptaki
hastaliklar; anal atrezi, tip 1 diyabetes mellitus,
dogumsal kalga cikigi, sindaktili, inmemis testis
idi. Eslik eden hastaliklar Tablo III'te verilmistir.

Tablo llI: Eslik eden hastaliklar

N %
Hipotiroidi 76 59,8
Anemi 26 20,5
Hipotiroidi + Anemi 12 9,4
Akut lenfoblastik 16semi 4 3,1
Herni 1 0,8
Anemi + Herni 1 0,8
Hipotiroidi + Herni 1 0,8
Hipotiroidi + Diabetes mellitus 1 0,8
Hipotiroidi + Dogumsal kalga ¢ikigi 1 0,8
Diger 4 3,1
Toplam 127 100,0

Hastalarin %27,4’tine (n=115) kalp hastaligl
nedeniyle cerrahi islem yapilirken %?2,6’sina
(n=11) transkateter defekt kapatma islemi
yapildi. Hastalarin %70’'i ise g¢alismamizin
bittigi doneme kadar cerrahi ya da transkatater
islem yapilmamistir.

Hastalarin  %7’sinde  (n=29)  kardiyak
kateterizasyon ile kanitlanmis pulmoner
hipertansiyon (PH) mevcuttu (Sekil 4.4).
Pulmoner hipertansiyonu olan ve olmayan
hastalar karsilastirildiginda, cinsiyet, eslik eden
hastalik varligi, hipotiroidi varlig1 agisindan
anlamh fark saptanmadi. Pulmoner
hipertansiyon acisindan hastalarin laboratuvar
degerleri karsilastirildiginda; beyaz kiire sayisi
(WBC), iire, sodyum, potasyum, kalsiyum
(p>0,05), tiroit sitiimilan hormon (TSH),
triiyodotironin (T3), tiroksin (T4) agisindan
gruplar  arasinda  farklihk  saptanmadi.
Pulmoner hipertansiyon olan grupta
hemoglobin (p<0,001) ve kreatinin (p<0,05)
anlamli derecede daha yiliksek saptanirken,
alblimin (p<0,05) ve platelet anlamli derecede
daha diisiik saptandi (Tablo IV).
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Tablo IV: Pulmoner hipertansiyonu olan hastalarin bazi
laboratuvar de@erlerinin karsilastiriimasi
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PH: pulmoner hipertansiyon; TSH: tiroit sitimilan hormon; T3:
trilyodotironin; T4: tiroksin.

TARTISMA

Down sendromunda uzun streli morbidite ve
mortalitenin en sik nedeni KKH’dir. Down
sendromlu bebeklerin %40-50'sinde KKH
oldugu, bunlarin da 6énemli b6liimiiniin AVSD
oldugu bildirilmistir5-7.8-15, Calismamizda ..........
Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi'ne bagvuran Down
sendromlu hastalarin KKH siklig1 ve eslik eden
patolojiler degerlendirilmistir.

Down sendromlu kizlarda KKH goriilme
sikliginin erkeklerden daha fazla oldugu
bildirilmistir. Down Sendromunda cinsiyetin
KKH  sikligina  etkisini  inceleyen  bir
metaanalizde kizlarda KKH sikliginin daha fazla
oldugu bildirilmistir. Bu c¢alismada AVSD
olgularinin daha ¢ok kizlarda goriildigu; VSD ve
diger KKH lar icin cinsiyet tstlinliigii olmadigi
bildirilmistirl6. Bizim ¢alismamizda da KKH
olan hastalarda kiz oraninin hafif yiiksek (K/E
orani 1.09) oldugu; literatiir ile uyumlu olarak
AVSD olgularinda bu oranin daha ytiksek (1.39)
oldugu saptandu.

Down sendromundaki KKH siklig1 cografi
bolgelere gore farklilik gostermektedir. Stoll ve
arkadaslar1  Fransa’da 1979-1996 yillari
arasinda 239 bin dogumu incelemislerdir. Bu
calismada en sik eslik eden anomalinin %46
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oraninda KKH oldugu bildirilmistirl?. Amerika
Birlesik Devletlerinde Down sendromlu
hastalarda KKH sikhigi  %38-48 olarak
bildirilmistir?8-20, Suudi Arabistan’da yapilan bir
calismada bu daha yiliksek oran (%81)
bildirilmistir2l. Bizim ¢alismamizda ise kapak
yetersizlikleri ve PFO c¢alismaya dahil
edilmediginde, KKH sikhigi %75 olarak
saptanmistir. Calismamizda KKH sikligina etki
eden faktorler calisiimamistir. Bu nedenle
baska c¢alismalar ile Down sendromlu
hastalarda KKH sikligin1 etkileyen genetik ve
diger faktorlerin degerlendirilmesi gerekir.

Down Sendromunda goriilen bashica EKG
degisiklikleri aks degisiklikleri,
supraventrikiiler aritmiler, ileti anomalileri
(birinci dereceden tam AV bloga kadar) olarak
bildirilmistir. Opere edilmeyenlerde daha ¢ok
1.derece AV blok goriiliirken, opere edilenlerde
tam AV blok sikhigi artar?2. Cabeze ve
arkadaslari Down sendromlu hastalarin
%36,4'inde  EKG  anomalisi  olmadigini
bildirmislerdir?3. Down sendromunda EKG
degisikliklerinin incelendigi diger bir calismada
EKG'nin KKH tanisin1 koymada sensivitesinin
disiik (%41), ancak spesivitesinin yiliksek
(%100) oldugu bildirilmistir24. Calismamizda
hastalarin %14,1’inde EKG degisiklikleri oldugu
saptanmistir; ancak kayit altina alinmayan
nonspesifik bulgularin da olabilecegi; bu
nedenle EKG degisikliklerinin daha ytksek
oranda olabilecegini bildirmek istiyoruz.
Calismamiz EKG'nin KKH'nin erken tanisinda

onemli olmakla birlikte, EKG'nin normal
saptanmasinin KKH’yi dislamayacagini
gostermektedir.

Atriyoventrikiiler =~ septal  defekt, Down

sendromlu hastalarda en sik gorilen KKH olup,
bunu ASD, VSD ve Fallot tetralojisi izlemektedir.
Ancak ¢alismanin yapildig1 bolgeye gore KKH
tipleri ve sikligl degismektedir. Beyazlarla
karsilastirildiginda, Asyali ve Kizilderili
topluluklarinin Down sendromunda farkh
cesitte KKH insidansina sahip oldugunu ve
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VSD’nin daha yaygin oldugunu belirtmek
gerekir?.25, Stoll ve arkadaslar1 Down sendromu
vakasinda en sik eslik eden anomalinin KKH
oldugunu (%44), bunu sindirim sistemi
anomalilerinin (%6) izledigini bildirmislerdi*’.
Bu c¢alismada AVSD en sik KKH olarak (%30)
bildirilmistir, bunu ASD (%25), VSD (%22), PDA
(%5), aort Kkoarktasyonu (%5) ve Fallot
Tetralojisi (%3) izlemistir. Benhaourech ve
arkadaslar1 da en sik eslik eden KKH’'nin AVSD
(%29) oldugunu; bunu sirasiyla VSD (%21,5);
ASD (%19,9); AVSD+ASD (%10) ve VSD+ASD
(%7,8)'nin izledigini bildirmislerdir>. Rehman
ve arkadaslari ise Down sendromlu hastalara en
sik eslik eden KKH'nin %41,2 ile VSD oldugunu
(%18,6’s1 izole VSD) bildirmislerdiré. Taura ve
arkadaslart KKH olan Down sendromlu
hastalarda en sik goriilen KKH'nin ASD (%28,5)
oldugunu; bunu sirasiyla VSD (%25), PDA
(%16) ve AVSD'nin (%14,3) izledigini
bildirmislerdir?l. Bizim c¢alismamizda ise
hastalarin %75’inde (n=314) KKH saptandi. En
sik eslik eden kardiyak patoloji %24,6 (n=103)
ile AVSD olarak saptanmistir. Bunu izole VSD
izlemistir. Ancak izole olmayan VSD’ler de dahil
edildiginde VSD en sik goriilen KKH olarak
saptanmistir.

Down sendromlu g¢ocuklarda PH gelisme
olasiigl genel popiilasyondan daha fazladir.
Vaskiiler anomaliler, azalmis nitrik oksit
sentezi, antianjiyogenik faktorlerin fazlalig1 ve
pulmoner hipoplazi buna katkida
bulunabilir810, Bir calismada Down sendromlu
ve KKH olan olan olgularin %37,5’'inde PH
saptanmistirll, Figuero ve arkadaslar olgularin
%>50’sinde PH tanimlamis, AVSD olan olgularin
%89%unda erken yasta PH  gelistigini
bildirmislerdir’. Bizim calismamizda ise %7
olguda PH saptandi. Down sendromlu olan
hastalarin 6nemli bir boliimiinde, cerrahi tedavi
zamaninda da pulmoner basinglar yiiksekti.
Ancak bunlarin 6nemli bir béliimii reversible
PH olarak tanimlanmistir. Cerrahinin gecikmesi
durumunda irreversible PH gelisir ve bu da PH

spesifik tedavilerin verilmesini gerektirir.
Calismamizda sadece irreversible (kateter ile
kanitlanmis) PH olan hastalar dikkate
alindigindan oran literatiire gore daha
digiiktiir. Calismamizda ayrica erken tani ve
zamaninda cerrahi tedavi de diisik PH
oranlarinin nedeni olabilir.

Down sendromlu hastalara eslik eden diger ek
hastaliklar incelendiginde: c¢alismamiza dahil
edilen hastalarin %31’ine (n=127) KKH dis1 bir
ek hastalik eslik etmekteydi. En sik eslik eden ek
hastalik hipotirodi idi (%21,7). Liu ve
arkadaslarinin g¢alismasinda Down sendromlu

hastalarda hipotiroidi sikligt %4 olarak
saptanmistir!l, Ayn1 c¢alismada hastalarin
%39’unda ise subklinik hipotiroidi

saptanmistir. Diger calismalarda hipotiroidi
insidanst  %20-25 arasinda Dbildirilmistirl3-
1524,26-28, Fieldman ve arkadaslar1 ise Down
sendromunda hipotiroidi sikligin1 %30 olarak
bildirimislerdir2°.

Turkiye’de yapilan bir ¢alismada, 218 Down
sendromlu hastanin verileri degerlendirilmis ve

cerrahi  tedavi sikhign =~ %38,5  olarak
kaydedilmistir3?. Bizim c¢alismamizda ise,
hastalarin 9%27,4line cerrahi islem

uygulanirken %2,6’sina (n=11) transkateter ile
defekt kapatma islemi yapilmistir. Hastalarin
%70’ ise ¢alismamizin bittigi doneme kadar
cerrahi ya da transkateter islem yapilmamistir.
Calismamizda  cerrahi ihtiyacinin  diger
calismalardan daha disiik oldugu
gorilmektedir. Bu duruma, bazi hastalarin
heniiz cerrahi islem yasina ulasmamis olmasi
nedeniyle olabilir.

Sonuc olarak, Down sendromunda en sik eslik
eden patoloji KKH’dir. Bu grupta en sik
patolojiler AVSD ve VSD'dir. Kardiyak
patolojilerin sik olmasi, bir kisminda erken
tedavi ile pulmoner hipertansiyon gibi
morbidite ve mortalitesi yiliksek olan
komplikasyonlarin engellenebilmesi nedeni ile
Down Sendromu tanisi konulan tiim hastalar
kardiyak patolojiler acisindan
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degerlendirilmelidir. EKG incelemelerinde de
patolojik bulgular izlenebilmekle beraber
EKG'nin normal olmast KKH varlhigin
dislamamaktadir. Basta hipotiroidi olmak iizere
ekstrakardiyak patolojiler de siktir ve hastalar
bu acgidan da degerlendirilmelidir.

Calismanin Stmirlihiklar

Calismamizin sadece Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi
Cocuk Kardiyoloji poliklinigine basvuran kohorttan
olusmasi diger cografi bolgelerin verilerinin
yansitilmamasi calismanin en Oonemli
sinirhiliklarindandir. Calismanin diger bir sinirlilig
ise hastalarin genetik 6zellikleri ile KKH arasindaki
iliskinin degerlendirilmemesidir.

NOT: Bu makale, birinci yazarin ikinci yazarin
danismanhginda hazirladigi tez c¢alismasindan
tretilmistir.
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