DOWN SENDROMUNDA KONJENITAL =
~ KALP HASTALIKLARI '

. Ayten Imamoglu* Memnune Yiiksel*  Giilsan Yavuz**

 Down ilk kez 1866’da Morgolismi tanimlarken, ‘kalp malformasyonlarmdan‘
hi¢ s6z-etmemisdi. Bundan 28 yil snra 1894°de Gorrod Down sendromlu (DS) bir
olgusunda konjenital kalp malformasyonu bulundugunu b11d1rd1 5 yil sonra 6 yeni '
hastay1 daha yaymliyarak DS ile konjenital kalp hastaliklart arasmda ozel bir iliski
olabilecegini ileri siirdii. Bu yillarda baska arastiicilar da kendi -olgulari ile bu
bulguyu desteklediler. Sutherland 1899°da 25 DS olgusunun 5’inde konjenital kalp
. hastalig bulundu_éunu’belirtti. O zamandan beri DS ile konjenital kalp hastaﬁgmm -
berabt:fbulunusunu gbsteren arastirmalar sik sik yaymlanmaktadir (1). Down send-
" romunda konjenital kalp hastaihﬁl siklif1 cok degisik olarak bildirilmektedir. Cesitli
dizilerde siklik % 7'den % 71’¢ kadar degismektedir (2). Klinik ve otopsi olgulari-
‘1 igeren 184 olguluk bir arastlrmadé DS’lu bebeklerin yaklasik % 40’mda konje-
nital kalp hastalift bulunmustur 3).

Biitlin canl1 dogumlarda DS sxklxgl 1/600 - 1/700diir (4) Ote yandan her
1000 canli dogumun 8 ile 10’unda konjenital kalp hastaligs bulunduguna gore (5),
kon]emtal kalp hastahkh cocuklarm yaklasik % 6 - 8’inde DS da blrhkte bulunur.

Down sendromunda en sik goriilen kalp lezyonu olan endocard1al cushion de-
 fect (ECD), endokard yastif1 ile interatrial ve interventrikiiler septumun kusurlu
birlesmesi sonucu olusan bir kalp malformasyonudur. ECD’ya salt primum tip at-
rial septal defekttir. (ASD), ya da primum tip ASD ile birlikte ventrikiiler septal
defekt (VSD) ve mitral yetmezliginden olu$an ve komplet atrio - ventrikiiler kanal
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admi alan bir semptom kompleksidir. Tkinci siklikta goriilen lezyon ventrikiiler
‘septal defekttir. (VSD) (6,7). o

MATERYEL ve METOD

1972 ve 1978 yillar1 arasinda klinigimizde gériilen 80 DS olgusu incelendi.

DS tanist, gocuklarm klinik goriiniimlerine gore konuldu. Biitiin olgularda periferik
kanda kromozom analizi yapildi ve hepsinde regiiler trisomi 21 saptandi. Bunlarin
icinde kesin kohjenital kalp hastalig: tanist alan 26 hasta ¢alismaya alindi. Kon-
jenital kalp hastalif1 tanusi, fizik bulgular, EKG, teleradiografi ve otopsi ile konul-

)
au.

SONUC

DS’lu 80 hastadan 26’smda (% 32.5 oranmda) konjenital kalp hastalig: bulun-
du. Tablo 1°de bu hastalarin anne yasi, hastanm yas ve cinsi, major kalp lezyonil ve
~ kalp yetmezligi bulunup bulunmadift gosterildi. 26 hastanin 7’sinin annesi 40 ya-
sin iizerinde idi. En kiiciik anne yast 17, en biiyiik 45 idi (ortalama 35.1). Has-
talarm yaslari 1 giin ile 13 yas arasinda degisiyordu. 26 hastanm 17si bir yasin al-

tinda idi. Ozellikle ECD ve VSD’li olgularda 1 yasin altinda hasta sayist bir ya-

sm iistiindekilere gire ¢ok rhha fazla bulundu. Hastalarm 16’s1 erkék, 10’u kiz

kilere gbre und

‘gocukdu. 8 hasta kon]estlf kalp yetmezligi ve akciger hastaliklar1 nedenleri ile 8l- -
‘aii. Oran % 27°dir. Yeni dogum evresi disinda hastalarin biiyiik bir kesiminde ge-
‘lisme geriligi vardi. Tablo II'de olgularmmizdaki major kalp bulgularmin sayi ve
-oranlart gosterilmektedir. En stk goriilen lezyon ECD, 11 olgu (% 42.3 oranmnda),
/idi. Bunu hemen yakln sayida 9 olgu (%. 34.6) ile VSD izlémektedir. Fallot tet-
rolojisi (2 olgu), patent duktus arteriosus (1 olgu) cok daha az sayida bulundu. ECD
‘olgular arasinda 2 tanesinde yegin sol aksis dev1asy0nu (-110° ve -120°%) vards.

Klinik seyir : Olgularin g¢ogunda gerekli izleme uygulanamadi. Kontrola gelis .
orant olduke¢a diisiiktii. ECD’li hastalarm besi, VSD’li hastalarm {i¢ii 1 yasm al-
tinda konjestif kalp yetmezligi ve akci;“ger hastahém‘dan yitirildiler. Bu olgulardan
yalniz birinde otopsi yaptlfllabildi Higbir hastaya cerrahi girisim yaptlmadi. Ol-
. gularm ¢ogunun yasmm kiiciik olusu ve ameliyat riskinin yiiksek olusu nedem ile
' aileler ameliyat: gogunlukla kabul etmiyorlards.
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Tablo I : 1972 - 1978 yillart arasinda klinigimizde izlenilen Down 'sendromll_l
olgularmuzda konjenital kalb hastaliklar o

Hastanmn Anne ‘I;:::a::l Major Kalp Kaln
Adr Soyadr Yasi C'insi B Lezyonu Yetmezligi
. e : ' o Endocardial Cushion
YusufEmlroglu 36 1 yas E Defect : -—
Ismail Demirci 35 | 6yas E S e
Meral ‘Ozcan 25 |3 ginK » +
Sahin Aydogan 29 | 2ay E » +
Serhat Hepgiiler 35 § ay. E » +.
Mete Yilmaz 17 1ay E » +
| Murat Demirkan 45 2 ay. B~ » —_
“Suat Enginar 32 {35ay. E} » —
Ozcan Tan 33 3 yas. K > —
| Osman Maras 37 1 gin. E | » —
Enver Tayfun 33 5-ay. K » +
g : .- Fallot .
Ayse Celik 40 {13 yas. K Tetrolojisi e
- Nafia Bedir 38 9 yas. K- » o —_
: b Atrial -
Arif Giil 38 5 yas. E Septal —
_ , : Defect
Havva Ayanoglu 42 111 yas. K o » —
Ahmet Cetince 39 1 yas. E » —
; 1 Patent :
Mehlika Atay 39 |11 yas. K Duktus —
Arteriosus '
. , - ; Ventrikiiler
Ali-Cemal yiindogdu | 37 4 ay. E Septal +
: v ' ' Defect:
Zorhan Kiigiiker 42 1-ay. E oy —
Yasemin Akkog 24 5 ay. K » +
‘Dursun Sentiirk 43 5 ay. E » +
| Sabiha-Sehnaz Ulusal| 41 1 gin K » +
Ozcan Can " 39 |1.5ay. E 5 —
Can Kerbasi 24 . yas. E e
Hatice Himalaya 45 2 yas. K —
Neriman Giirler 25 5.ay. K —
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Tablo II : 1972 - 1978 yillar arasinda klinigimizde gﬁrﬁlen Down Sendromlarinda
Konjenital Kalp hastaliklart

Hasta ‘Cins Mortalite v
Major Kalb Bulgusu , .
_ : Say1 | Oran | Erkek | Kiz Sayx Oran
Endokardial Qushion | 1, g 4p3| o 2 4 |% 363
Defect : .
Ventrikiler Septal 9 |% 346| s 4 | 3 |% 333
Defect _
Fallot Tetralojisi 2 % 171 — 2 — —
1 Atrial Septal Defect 3l 115 2 1 — —
Patent Duktus e :
% 3.8 _— —_ —
Arteriosus : ,1 % 1
' TOPLAM 26 1 16 10 | 7 | %27
TARTISMA

Down sendromu daha gok 30 yas lizerindeki annelerin ¢ocuklarinda goriilmek-
tedir. Son yillarda geng yaslardaki (20-29) annelerden dogan gocuklarda DS sik-
Liginin arttis ileri siiriilmektedir (8). Bizim de 26 olgumuzun 6’smin annesi 29 yasin
altinda, birisi 17 yasinda idi. Erkek ¢ocuklarda DS ve kdnjenitai kalp hastahifx kiz-
lara gore hafifce daha cok goriilmektedir (9,10). Bizim olgularimizda erkek cocuk-
lar sayica daha iistiindiir. Bunu, erkek cocuklarin aile i¢in degerli oluslart nedeni ile .
- daha ¢ok doktora getirilmeleriyle agiklamak olanagi vardir. DS olgularinda &liim

normal toplumdan 5-7 kez daha coktur (11). infeksiyon hastaliklarindan korunma-~
nn daha basarihi oldugu iilkelerde DS'da kalp hastalifindan 8liim oram artrais- _
tir, Fabian’in 1970°de yapti1 arastirmada konjenital kalp hastaligt olan DS'u be--
beklerin % 40°’nm bir yasmdan once Oldiikleri, kalp hastalifi bulunmayanlarda
~ayni periodda Sliim oranmin % 15 oldugu saptanmustir (12).

Konjenital ‘kalp hastahé; bulunan bebeklerde oOliim engok kalp yetmezliginden
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ve respiratuar hastalikdan olmaktadir (11). Bizim_’ Slen olgularimizin: tiimiinde kalp
yetmezligi ve ¢ogunda pndmoni saptandi. Oliim oram1 % 27 idi.

DS ile konjenital kalp hastaligmin birlikte bulunusu, 1894°de ilk kez ortaya -

atildigindan beri cesitli arastirmalarla siklik saptanmaga calisilmms ve %7 ila 70 .

‘arasinda ok degisik oranlar bildirilmistir. Polani otopsi incelemeletinde klinik di-
zilere gbre daha yiiksek oranda. konjenital kalp hastaligi bulundugunu belirtti (12).
. Bu fark, kalp hastaligt olan DS’lu bebeklerin daha gabuk Slmeleri ile agiklanabilir,
Bununla birlikte 4 ayr: otopsi dizisinde konjenital kalp hastalig1 sikhgt % 35, 50,
57 ve 70 gibi ¢ok cesitli sayilar gostermektedir (1). Klinik ve otopsiyi igeren Ro-
we'in (3) dizisinde oran % 40 bulunurken, Greenwood’un (2) -arastirmasinda sik-
ik % 62 olarak gosterilmektedir. Bizim gahsmam1zda DS’da konjenital kalp has-
talig sikligy % 32.5 bulundu.

En gok goriilen konjenital kalp malformasyonu hemen biitiin dizilerde ECD’-
dir (6,7). Yalmiz Warkany’nin otopsi bulgularina dayanan dizisinde VSD daha gok

_Tablo : 1l - Down Sendromunda Konjenital Kalp Hastaliklart

Major Kalb ‘ A'U'T'F', Park’m 'Edwards'm | Greenwood'un
Bulgusu Cocuk Kii. Dizisi |  Dizisi Dizisi
. Olgulan ‘
Endokardial

Cushion Defect 11 (% 42.3)| 108 (% 43)| 28 (%  51) | 112 (% 43.7)

Ventrikiiler : g '
Septal Defect 9 (% 34.6)| 80(% 31.9)| 16(% 29)| 66 (% 28.7)

Atrial Septal 3% 11.5)| 24 (% 95| 8% 145)| 6% 2.6

Defect

Fallot Tetralojiéi S 2(% 1| 16(% 64)] 1 1 19(% 83)
Patent Duktus , N _ . » _
Arteriosts 1% 3.3) 11 (% 4.4) 1 16 (% 6.9)
Cesitli Lezyonlar 12 . ' 1 ‘ 11

 TOPLAM 26 |251 55 | 230
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. bulunmustur (13). Buna karslﬁ, Edwards’n 55 olguluk otopsi dizisinde ECD (%
51), VSD (% 29) dan daha yiiksek orandd goriilmektedir (14). Klinik, katater,
ameliyat ve otopsi 61gu1ar1n1'i§efén ara$t1rma1ardé Greenwood’un 230 olguluk di-
zisinde ECD % .48.‘7, VSD % 28.7, Park'm 251 olguluk dizisinde ise ECD %
43, VSD % 31.9 bulunmustur. (2,12). Bizim aramrinannzda da ECD daha yiik-
sek oranda % 4.2.3Adir.’ ikinci siklikta goriilen VSD % 34.6 oraninda bulunmus-
tur. Tablo 3°de gosterildigi gibi bizim sonuglarimiz Park’in diz_isindekileré yakmhk
gostermektedir. Normal toplumda Fallot tetralojisi, ASD ve PDA gibi kalp lez-
yonlar1 daha ¢ok goriilmesine karsm, DS’da ECD daha yiiksek orandadir. Bizimr
calismamizda da ayni durum saptanmistir. ECD’li olgularin 1/3 - 1/4’ii DS dur

I’\\,. )
132

Konjenital kalp hastalig1 olan DS’lularda, 6zellikle komplet atrio - vehtrikﬁlﬁe;"
kanalda pulmoner arter hipertansiyonu ve pulmoner vaskiiler obstriiksiyon yiiksek
oranda ve erkenden gelismektedir. Ameliyat mortalitesi DS’da daha yiiksekdir (2),
Pulmoner vaskiiler obstriiksiyonun erken gelismesinin nedeni kesin olarak bilinme-
-mekle birlikte bunlarda bir predispozisyon  oldugu kabul edilebilir. Pulmoner vas-
kiiler obstriiksiyonun géli§mesi oliimlere vol agtigindan bu ¢ocuklarn erken ame-
liyata gonderilmeleri yasama sanslarini arttiracakdir.

1972 - 1978 yillar1 arasinda klinigimizde goriilen 80 Down sendromu olgu-
sundan 26’sinda konjenital kalp hastalig saptandi. Oran % 32.5 bulundu. Erkek- .
kiz orami 16/10 bulundu. Sekiz hasta (% 27) konjestif kalp yetmezligi ve akciger
' fzastallgl nedeni ile yitirildiler. Konjenital kalp hastaliklar1 arasinda en olagan lez-
yon Endocardial Cushion Defect (11 olgu) % 42.3 olarak saptandi. Bunu sirast ile.
ventrikiiler septal defekt (9 oigu) % 34.6, atrial septal defekt (3 olgu) % 1‘1.5,‘
Fallo_t tetralojisi (2 olgu) % 7.7, patent duktus arteriosus (1 .olgu) % 3.8 izliyor-
' du. Bizim aragtirmamizdaki Down sendromu olgularinda bulunan konjenital kalp
hastahéx ve bunlar arasinda major kalp' lezyonlarmin goriiliis sikliginmn literatiirle
wvgunluk gosterdigi saptandi. Erken cerrahi girisimin bu hastalarm yasammi uza-
tacagina dikkat gekildi.
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SUMMARY

Congenital Heart Disease in Down’s syndrome

Eighty Down Syndrome cases were examined in our Pediatrics Department
between the years 1972-1978. Twenty six of them (32.5 %) were diagnosed as ha-
ving congenital heart disease. The ratio of girls to boys was 10 : 16 respectively.
Eight patients (27 %) died because of congestive heart failure and respiratory di-
 seases. Among the congenital heart diseases, Endocordial Cushion Defect ‘had the
,highest prevalance of 42.3 % ~ 11 of the 26 patients. ‘Ventriéﬁlar Septal Defect (9
cases-34.6 %), Atrialy‘ Septal Defect (3 cases-11.5 %), Tetralogy of Fallot (2 ca-~
 ses-7.7 %) and.Patent Ductus Arteriosus (1 cases-3.8 %) were following this res-
pectively. Early diagnosis and surgical treatment will decrease mortality rate in

these patients.
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