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Konjestif Kalp Yetersizligi olan Siit Cocuklarinda Serum Karnitin
Diizeyleri
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OZET

Amag: Siit cocuklugu doneminde dogustan kalp anomalisine bagl kalp yetersizliginde serum karnitin
diizeylerini arastirmakt.

Yontem ve Gerecler: Calismamizda izole ventrikiiler septal defekt tanisi ile izlenen 42 hasta (21 kalp
yetersizligi olan-Grup 3, 21 kalp yetersizligi olmayan-Grup 2) ve 22 saglikli siitcocugu (Grup 1) lizerinde
yapildi. Serum 6rneklerinde serbest ve total karnitin diizeyleri Cederblad ve Harper tarafindan tarif edilen
yontem ile ¢alisildi.

Bulgular: Gruplar arasinda yas, cinsiyet ve boy bakimindan anlamli fark yoktu. Kalp yetersizligi olan grupta
agirhik diger iki gruba gore anlamli derecede diisiikti.

Acil karnitin ile serbest / total karnitin oranlar1 agisindan gruplar arasinda fark saptanmadi. Serbest karnitin ise
kalp yetersizligi olan grupta, hem saglikli siit cocuguna hem de hastalikli kontrol grubuna goére anlamli derecede
diisiik bulundu (p< 0.05). Total karnitin diizeyleri kalp yetersizligi olan hastalarda, saglikli kontrol grubuna gore
anlaml olarak diisiik (p< 0.009), kalp yetersizligi olmayan gruba gore diisiik ancak istatistiksel olarak anlamli
degildi. Kalp yetersizligi siiresi ile karnitin diizeyleri arasinda bir korelasyon saptanmadi.

Sonuc: Serum serbest karnitin diizeyi voliim yiikiine bagli kronik konjestif kalp yetersizligi olan hastalarda
diisiik bulundu.

Anahtar kelimeler: Konjestif kalp yetersizligi, karnitin, vantrikuler septal defekt, siit cocugu

Carnitine Levels in Infants with Congestive Heart Failure

SUMMARY

Aim: In this study, we aimed to determine the carnitine levels in infants with cardiac failure due to congenital
heart defects.

Materials and methods: Forty-two patients with isolated ventricular septal defect (21 with cardiac failure-
Group 3 and 21 without it-Group 2) and also 22 healthy infants (Group 1) were included. Serume free and total
carnitine levels were studied by Cederblad and Harper method.

Results: Age, sex and height among the groups were similar. Weight was lower in Group 3 than the others.
Acyl-carnitine level and free/total carnitine ratio were similar among the groups. However free carnitine level in
Group 3 was lower than the remaining two groups (p< 0.05). Total carnitine level in Group 3 was lower than the
level in Group 1(p< 0.009). Although this level was lower than the one in Group 1, the difference was not
significant. The duration was nort correlated with carnitine levels.

Conclusion: Serum free carnitine levels in the patients cronic congestive heart failure were low.

Key words: Congestive heart failure, carnitine, ventricular septal defect, infant

GIRIS

Kronik konjestif kalp yetersizliginin
(KKY) siit ¢ocuklugu doneminde en Onemli
nedeni dogustan kalp anomalileridir (1).
Volim yiikii ile giden dogustan Kkalp
hastaliklarma(DKH) sekonder olarak ortaya

cikan KKY’de eriskindekilerden farkli olarak
kalp kontraksiyonlari bozulmamakta, kalbin is
yikii artmaktadir. Bu durumda kalp daha fazla
enerji substratina yani uzun zincirli serbest yag
asitlerine ihtiya¢ duymaktadir.
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Primer veya sekonder karnitin
eksikliklerinde kalbin temel enerji substrati
olan serbest yag asitlerinin hiicre icine
taginmasinin  azalmasit  sonucu  kardiyak
fonksiyonlarin bozuldugu bilinmektedir (2).
Kalp yetersizligi sonucu gelisen hipoksi ve
iskemi miyokardin aerobik metabolizmasini
bozmaktadir. Bu da uzun zincirli serbest yag
asitlerinin mitokondrial transportunda defekt
ile sonuglanmakta ve acil-CoA birikimi
olmaktadir. Kritik seviyelerdeki acil-CoA
birikimi  i¢in  karnitin tampon vazifesi
gormektedir ve agil karnitin formasyonu
olugmaktadir, buna baglh olarak serum serbest
karnitin azalmakta ve sekonder karnitin
yetersizligi geligsebilmektedir (3).
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Sekil 1. Her 3 grubun serbest, total ve agil karnitin
degerlerinin  ortalama ve standart sapma
degerlerinin grafik olarak karsilastirilmasi. SK:
serbest karnitin, TK: total karnitin, AK: agil
karnitin (umol/L)

Bu c¢alismada; siitcocuklugu (SC)
doneminde DKH’na baglh kalp yetersizliginde
serum karnitin diizeylerinin ne derecede
etkilendiginin arastirilmasi amaglanmaistir.

GEREC VE YONTEMLER

Calisma, izole ventrikiiler septal defekt
(VSD) tanist ile izlenen 42 hasta ve 22 saglikli
SC tizerinde yapildi. Saglikli siitgocugu grubu,
daha once bilinen bir kronik hastalig1 olmayan,
bliyiime ve gelismesi ve tim sistem
muayeneleri normal olan 1 ay - 1 yas arasi
saglikli  siitcocuklarindan rasgele segildi
(Grupl; saglikli kontrol grubu). 42 izole VSD
olgusunun 21’i kalp yetersizligi olmayan
kiigiik VSD’li hastalardan olusuyordu (Grup 2;
hastalikli kontrol grubu), diger 21 olgu ise kalp
yetersizligi bulgulari saptanan genis VSD’li
grubu olusturmaktaydi (Grup 3; hasta grubu).

Boylece olusturulan 3 grupta serum karnitin
diizeyleri  Kkarsilagtirildi.  Hastalara  ait
demografik veriler Tablo 1’de gdsterildi.

Serum Orneklerinde serbest ve total
karnitin g¢aligmast Cederblad ve Harper
tarafindan tarif edilen yontem ile ayn1 zaman
diliminde yapild1 (4).

Istatistiksel hesaplamalarda her ii¢
grubun nonparametrik verilerinin karsilagtiril-
masinda X* ve Mann-Whitney testi, parametrik
verilerinin ~ karsilastirilmasinda ~ One-Way
ANOVA testi, korelasyon hesabinda Pearson
korelasyon  testi  kullanildi. Istatistiksel
degerlendirilmelerde p degeri < 0.05 ise
anlamli kabul edildi.

BULGULAR

Gruplar arasinda yas agisindan anlamli
fark bulunmadi (Tablo 1). Boy ve agirhik
yoniinden karsilastirildiginda  bilinen klasik
bilgilere ait veriler elde edildi. Boyda gruplar
arasinda istatistiksel agidan anlamlilik yoktu,
agirhik ve viicut ylizey alani ise kalp yetersizligi
olan VSD’li grupta normal ve kalp yetersizligi
olmayan VSD’li kontrol grubuna gore anlaml
olarak geri kalmistt (p<0.05) (Tablo 1). Oysa
kalp yetersizligi olan ve olmayan olgularda
dogum kilolar1 arasinda anlamlhi fark yoktu
(p>0.05; Tablol). Kalp yetersizligi olmayan
VSD’li grup (Grup 2) ile saglikl siit gocuklar
arasinda agirhik agisindan fark bulunmadi
(Tablol).

Gruplar serum karnitin diizeylerine ait
ortalama, standart sapma ve minumum
maksimum degerleri ile gruplar arasindaki
farklarin p degerleri tablo 2 ‘de wverildi.
Karnitin diizeylerine ait ortalama ve standart
sapma degerleri ayrica grafik olarak Sekil 1°de
gosterildi.

Acil karnitin ile serbest / total karnitin
oranlart arasinda her ii¢ grupta istatistiksel
olarak anlamli bir fark saptanmadi. Serbest
karnitin ise kalp yetersizligi olan grupta hem
saglikli siit ¢ocuklarmma, hem de hastalikli
kontrol grubuna gore istatistiksel olarak
anlamli derecede diisiik bulundu (p< 0.05;
Tablo2). Total karnitin diizeyleri kalp
yetersizligi olan VSD’li hastalarda, saglikli
kontrol grubuna gore anlamli olarak diisiik
bulundu (p=0.009). Hastalikl1 kontrol grubuna
gore ise diisik ancak istatistiksel olarak
anlamli degildi (Tablo 2).
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Tablo 1. Gruplara gore demografik verilerin karsilagtirilmasi

Grup 1 Grup 2 Grup 3 p degeri
Vaka sayisi 22 21 21
Erkek 9 12 13 AD
Kiz 13 9 8 AD
Ortalama Agirhk (kg) 7.3+1.55% 7.97+2.1%% 5.56+1.47
Ortalama Boy (cm) 64.89+5.75 68.43+7.95 65.26+6.47 AD
Ortalama Yas (y1l) 0.44+0.22 0.58+0.37 0.55+0.26 AD
Ortalama VSD capi (cm) 2.78+1.23 8.68+4.43 <0.000
Kalp yetersizligi siiresi 3.62+2.44
AD: anlamli degil, *: hastalikli gruba kiyasla; p=0,004, **:hastalikli gruba kiyasla p<0,000
Tablo 2. Gruplara gore karnitin degerleri(umol/L)

Grup 1 Grup 2 Grup 3

Serbest karnitin 48.69+7.18% 46.89+10.85%* 37.26+14.55
Agil karnitin 32.76£17.31 24.78+13.43 25.93+18.24
Total karnitin 81.44+19.41%** 71.66+18.94 63.18+20.34
Serbest/total karnitin oram 0.62+0.12 0.68+0.14 0.62+0.19

* Kalp yetersizligi olan gruba kiyasla p=0,004; ** Kalp yetersizligi olan gruba kiyasla, p=0,02.

*%* Kalp yetersizligi olan gruba kiyasla, p=0,009

Kalp yetersizligi olan VSD’li olgularda
kalp yetersizliginin siliresi ortalama 3.62 ay
+2.44 (1-9 ay) bulundu (Tablo 1). Kalp
yetersizligi siiresi ile karnitin diizeyleri
arasinda bir korelasyon saptanmadi (p> 0.05).

Konjestif kalp yetersizligi olan VSD’li
hastalar ile kalp yetersizligi olmayan VSD’li
hastalar arasinda VSD tipi (p<0,000) ve cap1
acisindan (p<0,000) anlaml1 fark saptandi.

TARTISMA

Agir kalp yetersizligi olan hastalarda
besin aliminda yetersizlik, hepatik perfiizyon-
da azalma nedeni ile karnitin iretiminde

azalma, renal perfiizyon azalmasi nedeniyle de
ekskresyonunda artma goriilebilmektedir.

Malnutrisyon ve biliylime geriligi,
DKA’ne bagli konjestif kalp yetersizlikli siit
cocuklarmda onemli bir komplikasyondur.
KKY’nde malnutrisyon gelisimine katkida
bulunan faktorler; intestinal malabsorbsiyon ve
katabolizmadaki artigtir. Katabolizmanin arttig1
durumda karnitin biyosentezi bozulmakta-dir,
sonugta enerji temini azalmakta ve yag
asitlerinin 6zellikle sitoplazma i¢inde patolojik
birikimi olmaktadir. intestinal malabsorbsiyon
ve katabolizma artis1i durumunda beslenme
gereksinimi artmaktadir. Kalp yetersizliginde
olan  siit c¢ocugunda efor  kapasitesi
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azaldigindan  yeterli beslenme saglana-
mamaktadir. Sonug¢ olarak karnitinin %75
kaynag1 diyet oldugu ve siitgocuklugu
doneminin baglarinda karnitinin ~ endojen
sentezinin yeterince yapilamadigini dikkate
aldigimizda karnitin yetersizligi gelisebilmek-
tedir (5-8).

Literatirde KKY olan hastalarda
yapilan ¢aligsmalarda plazma karnitin diizeyleri
ile ilgili ~ veriler  ¢eligkili sonuglar
gostermektedir ve daha ¢ok kardiyomyopatili
hastalarda calisilmistir.

Dilate ve hipertrofik KMP’ye bagh
kalp yetersizligi olan hastalarda yapilan
calismalarda celiskili sonucglar bulunmustur.
Plasma total karnitin diizeyleri bunlarmn bir
kisminda diisiik (9-11), bir kisminda normal (9,
11, 12) ve diger bir kisminda yiiksek (9,13,14)
bulunmustur. Bu hastaliklarda karnitin diizey-
leri direk kalp yetersizligi ile iligkili
olmayabilir, primer karnitin eksikligine bagl
KMP ve dolayisiyla kalp yetersizligi olabilir.
Bu nedenle bu sonuglar1 bizim olgularimizla
karsilastirmak dogru olmaz, hem yas grubu
hem de kalp yetersizligi nedenleri farklidir.

Erglir ve arkadaslart (13) kalp
yetersizligi olan c¢ocuklarda serum serbest
karnitin diizeylerini diigiik saptamiglardir. Kalp
yetersizligi olan gruba oral karnitin tedavisi
verildikten sonra serbest karnitin diizeylerini
anlamli yliksek bulmuslardir. Hastalarin kalp
yetersizliginin etyolojisi belirtilmemistir. DKH
disinda da kalp yetersizligi olan olgular
icermesi  muhtemeldir. Bu nedenle
caligmadaki serum karnitin diizeyleri bizim
sonuglarimizla parelellik gostermekle birlikte,
bizim ¢alismamiz, hasta grubunun sadece
VSD’li hastalardan olusmasi ve yas grubu
olarak da siitcocuklarindan olugmasi yoniiyle
farklilik arz etmektedir.

Literatiirde, volim yiikiine bagh
dogustan kalp hastaliklarina bagli  kronik
KKY’nde, karnitin diizeyleri ile ilgili

caligmaya rastlanmadi.

Sonug¢ olarak; kalp yetersizligi olan
VSD’li  olgularimizda  serbest  karnitin
diizeylerinin diisiik bulunmasi; bu olgulara
konvansiyonel kalp yetersizligi tedavisine ek
olarak karnitin verilmesini bir tedavi segenegi
olarak giindeme getirmektedir ve bu yodnde
caligmalara ihtiya¢ dogmaktadir.
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