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Oz

Giris: Hastanemiz yenidogan yogun bakim {initesinde izlenen bebekler arasinda
dogumsal kalp hastalig1 tanist alanlari siklik, risk faktorleri ve prognozlari
acisindan retrospektif olarak incelemek ve bu hastalarin mortalitesinin azaltilmasi
icin yapilmasi gerekenleri literatiir 15181inda degerlendirmek.

Gerec ve Yontem: Ocak 2008-Ocak 2013 tarihleri arasinda Uludag Universitesi,
yenidogan yogun bakim iinitesinde izlenen 1,175 hastadan konjenital kalp hastalig
nedeniyle yatis1 yapilan 99 hasta alinmigtir.

Bulgular: Caligmaya alinan 99 olgunun 54’i erkek (%54.5), 45’1 kiz (%45.5)
idi. Olgularin %82,9’u term bebeklerden olusuyordu ve ortalama dogum kilolari
3,142+592 gr bulundu. Siyanotik konjenital kalp hastaliklarindan en sik 14 olgu
(%14,1) ile biiyiik arter transpozisyonu goriiliirken 8 hastada Fallot tetralojisi
saptand1. Asiyanotik konjenital kalp hastaliklarindan en sik total atrio ventrikiiler
(AV) kanal defekti saptandi. Antenatal tani alma orani 55 hasta ile %55,6 idi.
Hastalarin 35’1 (%35,3) kaybedildi, ortalama 6liim giinii 22. giindii. Kaybedilen
hastalarin cogunlugunu biiyiik arter transpozisyonu ve total AV kanal defekti tanili
olgular olusturuyordu.

Sonu¢: Konjenital kalp hastaliklarinda mortaliteyi diisiirmek igin yapilmasi
gereken iki 6nemli unsur vardir. Birincisi gebelikte annelerin takiplerinin diizenli
yapilmasi ve antenatal tani alma oranlarimin daha da arttirilmasidir. Tkincisi ise
sadece konjenital kalp hastaliklar: ile ilgilenen bir ekip tarafindan kisa siirede
opere edilerek yine kardiyak cerrahi post operatif bakim tecriibesi olan bir ekiple
izlenmesidir. Ideal olan bolgesel kardiyak cerrahi yogun bakim merkezleri kurarak,
tim dogan konjenital kalp hastaliklarinin dogum sonrasi bu merkezlere sevk
edilmesi ve konusunda tecriibeli ekip tarafindan erken zamanda opere edilerek,
bakimimnin saglanmasidir. Ulkemizde konjenital kalp hastaliklarinin morbiditesi ve
mortalitesinin iyilegtirilebilmesi i¢in saglik bakanlifi tarafindan konu ivedilikle
ele alinmal1 ve sorunun ¢6ziimiine yonelik organizasyonlar gerceklestirilmelidir.

Abstract

Introduction: To evaluate babies diagnosed as congenital heart disease in terms of
frequency, risk factors and prognosis and to determine the issues to be covered to
reduce the mortality in these patients in the scope of the literature.

Materials and Methods: Ninety-nine patients diagnosed as congenital heart
disease were enrolled among 1.175 patients who were admitted to neonatal
intensive care unit in Uludag University Hospital between January 2008 and
January 2013.

159



160 ipek Giiney Varal ve ark. Yenidogan Yogun Bakim: Konjenital Kalp

Results: Fifty-four patients (54.5%) of 99 cases included in the study were male and 45 (45.5%) cases were female. Of cases, 82.9%
were term and mean birth weight was 3.142+592 gr. Most common diagnosis was transposition of great arteries seen in 14 cases
(14.1%), followed by complete atrioventricular septal defect and aortic hypoplasia, 11 cases for each. Mortality rate was 35.3% (35
of 99 patients) and mean time of death was 22 days. Antenatal diagnosis rate was 55.6% (55 of 99 patients).

Conclusions: It appears to be two major issues to address in order to reduce the mortality in congenital heart defects. Firstly, rate
of proper follow-up in pregnancies and prenatal diagnosis must be increased. Secondly, these patients must be operated in the
exact appropriate time by exclusive congenital heart surgeons, and subsequently managed by experienced post-operative care staff.
Therefore, establishment of regional cardiac surgery/intensive care units and referral of all congenital heart defects to these centers
would be ideal. In order to reduce the mortality and morbidity of congenital heart defects, these issues must be covered by the
Ministry of Health and necessary initiatives must be established as urgently as possible.

Giris

Konjenital kalp hastaliklar1 (KKH) yenidogan
doneminde  %0,5-0,8 arasinda  goriilmektedir.
Yenidogan doénemi KKH’nin tanisi icin zor bir
donemdir ancak erken tam1 ve tedavi mortalite ve
morbidite agisindan son derece 6nemlidir (1).

Genetik ve cevresel bir¢cok etken sorumlu
tutulmasina  ragmen  etiyoloji tam  olarak
belirlenememistir (2,3). Olgularin %3-5’i ailevi ya
da kalitsal sendromlarin bir pargasi olarak, %5’i
kromozom anomalileri ile birlikte goriiliir (3.4).
Olgularin  %2-3’iinden viral enfeksiyonlar, bazi
hormonlar ve antiepileptik ilaclar, iyonize radyasyon,
annede diyabet, sistemik lupus eritematozis,
fenilketoniiri  hastaligi  gibi cevresel etkenler
sorumludur (5).

Yenidogan doneminde KKH’nin klinik belirtileri
lezyonun anatomisine bagimlidir. Bu dénemde
bulgular; siyanoz, sok benzeri agir belirtiler olabilecegi
gibi, ¢cogu zaman asemptomatik iifiirlim veya disritmi
de olabilir (6).

Bu retrospektif calismada yenidogan yogun
bakim iinitemizde 5 yil boyunca kardiyak nedenle
yatan hastalar incelenerek olgu sikliginin, tani ve
tedavi zamaninin, prognozun ve prognoza etki eden
faktorlerin belirlenmesi amaglanmaigtir.

Gerec¢ ve Yontem

Calismaya Ocak 2008-Ocak 2013 tarihleri
arasinda Uludag Universitesi Yenidogan Yogun
Bakim Unitesi’nde izlenen 1,175 hastadan kardiyak
problemleri nedeniyle yatan ayni pediatrik kardiyolog
tarafindan ekokardiyografi (EKO) yapilarak tani
konulan 99 KKH alindi. Bu hastalar antenatal ve
postnatal ozellikleri, risk faktorleri ve eslik eden
anomaliler agisindan degerlendirildi. Ayrica olgularin
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prostaglandin  kullanim gereklilikleri, operasyon
zamanlar1 ve mortalite oranlar1 incelendi. Prematiirite
nedeniyle patent duktus arteriosus (PDA) saptanan
hastalar calismaya dahil edilmedi.

Bulgular

Caligmaya alinan 99 olgunun 54’1 erkek (%54.5),
45’1k1z(%45.5)1di. Olgularin %82 .9’ utermbebeklerden
olusuyordu ve ortalama dogum kilolar1 3,142+592 gr
bulundu. Dogum kilolar1 gestasyon haftalarina gore
bakildiginda 10 hasta (%10,1) diisiik dogum agirligina
sahip idi, 7 hastanin (%7,1) ise gestasyonel haftaya
gore agirhiginin fazla oldugu goriildii.

Yillara gore KKH yatirma sikligina bakildiginda
2008 yilinda %6.5 oraninda iken, 2012 yilinda %12.,9
oranina ciktig1, genel 5 yillik ortalamanin ise %8.,5
oldugu goriildii.

Maternal ve neonatal risk faktorleri Tablo 1°de
gosterilmigtir. Ortalama anne yag1 28+6 yag olarak
bulundu. Risk faktorlerine bakildiginda 8 hastada
akraba evliligi, 8 hastanin annesinde diyabet,
4’iinde ise preeklampsi Oykiisii vardi. Dort hastanin
akrabalarinda, 3 hastanin ise kardesinde kalp
hastali1 mevcuttu. Sezaryen ile dogum 61 hasta ile
9%61,6 oranindaydi. Activity and muscle tone pulse
grimace response appearance respiration skorlarina
bakildiginda 1. dakika 7,5+1,5; 5. dakika 8,7+1 olarak
degerlendirildi.

Dis merkezden iiniversitemize dogum sonrast sevk
edilme orant %485 ile 48 olguydu. Diger olgularda
cogunlukla gebelik takibinde fark edilip dogum sirasinda
sevk edilmis olgulardi. Antenatal tan1 alma orani 55 hasta
ile %55,6 idi. Ortalama tan1 alma zamani 2,5 giindii.
Antenatal tanist olmayan %444 hasta ise siyanoz,
beslenme giicliigii, solunum sikintisi, {ifiirim veya
genetik anomaliler nedeniyle yatirilip EKO yapilmigti.
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Olgularin %56’sinda siyanotik KKH saptandi.
Hastalarin  tanillara gore dagilimi  Tablo 2’de
gosterilmistir. KKH tanis1 konan hastalarimizin
27’sinde (%27,3) eslik eden anomaliler bulundu.
Kromozomal anomalilerden 3 hastada Trizomi 21,2
hastada 22ql1 delesyonu, 1 hastada ise Trizomi
13 saptandi (Tablo 3). Diger anomaliler sirasiyla 5
hastada renal, 2 hastada gastrointestinal anomalilerle
beraber renal anomaliler, 4 hastada iskelet anomalisi,
3 hastada yarik damak ve dudak saptandi. Bir hastada
epulis, 2 hastada kraniyal kitle olmak iizere toplam
3 hastada tiimoral kitleye rastlandi. Bunlar diginda
1 hastada metabolik hastalik, 1 hastada da ambigus
genitale vardi.

Tedavileri sirasinda 65 hastaya (%65,7) inotrop
ajan, 43 hastaya (%43,4) prostaglandin kullanildi.
Ortalama yatig siiresi 25 giindii. Hastalarin 63’1
(%63,6) yenidogan yogun bakim yatiglar1 sirasinda
opere edildi. Post-operatif 12 hastada kanama,
5 hastada pnomotoraks goriildii. Hastalarin 35’1
(%35,3) ortalama 22. giinde kaybedildi. Kaybedilen
hastalarin ¢cogunlugunu biiyiik arter transpoziyonu ve
total AV kanal defekti tanili olgular olusturuyordu.
Kaybettigimiz 35 hastanin 14’ii opere edilmisti. On iki
hasta operasyon sirasinda veya operasyondan sonraki
24-48 saat icinde kaybedildi.

Tablo 1. Hastalarimizin maternal ve neonatal ozellikleri

Maternal

Anne yasi, ortalama + standart 28+6
Diyabet, n (%) 8 (8.,1)
Ailede kalp hastaligi, n (%) 4 (4)

In vitro fertilizasyon, n (%) 109
Akraba evliligi, n (%) 8 (8,1)
Multiparite, n (%) 33
Neonatal

Gestasyon haftasi, ortalama + standart 38+0,6
Dogum agirligi, ortalama + standart 3,142+592
Erkek cinsiyet, n (%) 54 (54.5)
APGAR 1. dk, ortalama + standart 7.5+1,5
APGAR 5. dk, ortalama =+ standart 8,71
Sezaryen dogum, n (%) 61 (61,6)

Kardeste kalp hastaligi, n (%) 303)

Tartisma

Dogumsal kalp hastaligi fetal ve neonatal
donemdeki kalple ilgili en yaygin malformasyon olup,
nedeni az bilinen heterojen bir grubu temsil eder (7).
Yenidogan yogun bakim iinitelerinde izlenen bebekler
arasinda dogumsal kalp hastalifi siklig1 tiim canli
doganlara gore daha yiiksektir. Bes yilda yenidogan
yogun bakim {iinitemizde izlenen 1,175 hastadan
kardiyak problemleri nedeniyle yatan 99 KKH alinmis
olup genel ortalamamiz %8,5’dir. Giiven ve ark.’nin
(5) hasta yenidogan popiilasyonu icerisinde yaptiklari
benzer bir calismada bir yil siiresince yenidogan
yogun bakim {initelerine bagvuran 3,123 bebekten
fizik inceleme sonucuna goére 201 bebege EKO
yapilmig; bunlardan 153’iine (%4,9) dogumsal kalp

Tablo 2. Konjenital kalp hastalarimizin tiplerine gore
dagilimi

n(99) %
Biiyiik arter transpozisyonu 14 14,14
Fallot tetralojisi 8 8,08
Ventrikiiler septal defekt + 7 707
pulmoner atrezi
= Qlft cikish sag ventrikiil (Fallot 5 505
g tipi)
= .
= Trunkus arteriozus 4 4,04
é Hipoplastik sol kalp sendromu 4 4,04
,c% Ebstein anomalisi 4 4,04
= Intakt Ventrlkul'er septumlu 4 404
é pulmoner atrezi
-%—’» Trikuspit atrezisi 2 2,02
j Kritik pulmoner stenoz 2 2,02
*é Total pglmoner vendz doniig ) 202
& anomalisi
>
% Toplam 56 56,57
Total AV kanal defekti 11 11,11
Aort koarktasyonu 11 11,11
o
E Aort koa.rk.tasyonu + arkus aorta 11 1111
= hipoplazisi
.5 %ft cikislh sag yqntrlkﬁl 4 404
g» (Eisenmenger tipi)
j _ Pulmoner stenoz (agir) 3 3,03
b=
‘g‘ ﬁ Kesintili arkus aorta 1 1,01
.% g Hipertrofik kardiyomiyopati 2 2,02
w1
< & Toplam 43 4343

APGAR: Activity and muscle tone pulse grimace response appearance respiration

AV: Atrio ventrikiiler
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hastalig1 tanisi konulmustur. Aydogdu ve ark.’nin (8)
yapmis oldugu bir difer ¢aligmada yenidogan yogun
bakim {initesindeki 845 hastadan dogumsal kalp
hastalig1 siiphesi olan 56 hastaya EKO yapilmis olup
bu calismada dogumsal kalp hastaligi sikligini %6,6
bulunmus, en sik olarak 17 olguda (%30.,4) ventrikiiler
septal defekt (VSD) rastlanmigtir. Ertugrul ve ark.’nin
(9) caligmasinda da diger ¢aligmalardan farkli olarak
fizik muayene bulgularia gore degil yogun bakimda
yatan hastalarin tiimiine EKO degerlendirilmesi
yapilmig, bu hastalarin %37,12’sinde dogumsal kalp
hastaligi saptanmig olup bunlarin %13,6°s1 VSD,
%25,8’1 ise PDA oldugu goriilmiistiir. Ancak bu
calismada hasta popiilasyonunda prematiirelerin
fazla olmasi ve prematiirelerde PDA sikliginin
olmasidir. Oysa bizim ¢aligmamizda bu oran 5 yilin
ortalamas1 %85 hatta son yilda %12,9’dur. Tiim canli
yenidoganlar ile kiyaslandiginda hasta yenidoganlar
arasinda bu oranin daha yiiksek olmasi beklenen bir
sonuctur. Antenatal tan1 yontemlerinin gelismesi ile
birlikte nedeni anlasilamadan kaybedilen hastalarin
sayis1 azalmis, tan1 alan ve yatan hasta sayilarinda artig
saptanmistir. Hastalarimizin %55°1 antenatal tan1 almig
olarak yenidogan yogun bakim {initesine yatirilmigt.
Son 5 yili degerlendirdigimiz calismamizda yillar
icinde yatan hastalar icerisinde KKH’nin oraninin
arttig1 goriilmiigtiir.

Bunu da antenatal tan1 oranlarinin artmig olmasi,
erken miidahale ile sebebi bilinmeyen dliimlerin 6niine
gecilmesiyle agiklayabiliriz.

Hastalarin cinsiyet dagilimina baktigimizda KKH
tanis1 alanlarin 54’1 erkek (%54.,5), 45’1 kiz (%45.5)

Tablo 3. Hastalarimiza eslik eden anomaliler

n %
Ek anomali yok 72 72,7
Kromozom anomalisi 6 6,1
Renal anomali 5 5,1
Iskelet anomalisi 4 4
Yarik damak / dudak 3 3
Tiimoral kitle 3 3
Noral tiip defekti 2 2
Gastrointestinal + renal anomali 2 2
Metabolik hastalik 1 1
Ambigus genitale 1 1
Toplam 99 100
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idi. Ttim kalp defektlerinin dogumsal siklig1, 5nemli ve
ciddi kalp defektleri, 6zellikle siyanotik ve kompleks
olanlar1 erkeklerde kizlardan daha fazladir (10). Bizim
calismamizda da literatiirle uyumlu olarak olgularin
cogunlugunu erkek bebekler olusturmaktaydi.
Calismamizda KKH tanist alan hastalarin %56°s1
siyanotikti. Siyanotiklerin oranimin bu dénemde fazla
olmasinin nedeni erken donemde semptomatik olmasi
ve yogun bakim gereksiniminin daha fazla olmasiyla
aciklanabilir. Bulut ve ark.’nin (11) yaptig1 ¢alismada
da yenidogan servisinde izlenen hastalarda benzer
oranda siyanotik kalp hastaliklarinin yiiksek oldugu
gosterilmisti. VSD, PDA ve atriyal septal defekt
(ASD) gibi hastaliklarin genel siklikta fazla olmasina
ragmen yenidoganlarda az goriilme nedeni bu tiir
kalp anomalilerinin yenidogan yogun bakima yatist
gerektirmeyecek hastaliklar olmasidir.

Calismamizda, risk faktorleri degerlendirildiginde,
hastalarin %8,1’inde akraba evliligi, %5,1’inde ise
maternal ila¢ kullanimi oldugu goriildii. Fakat bu
ilaglar icinde teratojenik potansiyeli olan ilaglar
yoktu. Diyabetik anne bebeklerinde teratojenik veya
metabolik etkilerden dolay1 konjenital kalp anomalileri
goriiliir. En sik asimetrik septal hipertrofi, VSD,
ASD, pulmoner stenoz siklikla goriilen anomalilerdir
(12). Unitemizde yatan diyabetik anne ¢ocugu olan
8 hastanin ikisi biiyiik arter transpozisyonu, ikisi
VSD ve pulmoner atrezi, biri total AV kanal defekti,
biri Fallot tetralojisi, biri aort koarktasyonu ve arkus
aorta hipoplazisi ve biri de trunkus arteriosus tanisi
almigtir. Bunun nedeni sadece kardiyak problemlerle
yenidogana yatmak zorunda kalan diyabetik anne
bebeklerinin ¢alismaya alinmasidir.

Olgularin  27°sinde  (%27,3) eslik eden
ekstrakardiyak anomaliler vardi. Genetik anomaliler 6
hastada (%6) saptanmig, Down sendromu oran1 3 olgu
ile %3, Di George sendromu orani 2 olgu ile %2 ve
trizomi 13 oran1 1 olgu ile %1 idi. Reinhold-Richter
ve ark. (13) 814 dogumsal kalp hastaligi olgusunu
iceren bir calismada %7,2 siklikta ekstrakardiyak
malformasyon, %5,6 siklikta genetik sendrom
saptamiglardir. Down sendromu sikligint ise %14
oraninda bildirmiglerdir (13). Giiniimiizde KKH
saptanan olgulardan genetik c¢alisma yapildig1 igin
artik daha sik genetik anomaliye rastlanmaktadir.

KKH tanisi alan hastalarda cerrahi tedavi orani
%63,6 olarak bulundu. Bulut ve ark.’min (11)
calismasinda bu oran %23,8, Mert (14) calismasinda
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ise cerrahi tedavi oram1 %11,3 olarak saptanmistir.
Calismamizda operasyon orani daha yiiksek bulundu.
Bunu giiniimiizde gelismis olan yogun bakim kogullari
ile daha fazla hastanin yasatilarak opere olma sansinin
dogmasi ile aciklayabiliriz. Her ne kadar kaybedilen
hastalartrmizin  12’si  operasyon sirasinda veya
operasyondan sonraki 24-48 saat icerisinde kaybedilse
de bunun muhtemel nedeni hastalarin agir KKH’ye
sahip olmalar1 ve operasyon bagar1 sanslarinin diisiik
olmasidir.

KKH’de mortaliteyi diisiirmek icin yapilmast
gereken iki 6énemli unsur vardir. Birincisi gebelikte
annelerin takiplerinin diizenli yapilmasi1 ve antenatal
tan1 alma oranlarinin daha da arttirilmasidir. Tkincisi
ise sadece KKH ile ilgilenen bir ekip tarafindan
kisa siirede opere edilerek yine kardiyak cerrahi
post-operatif bakim tecriibesi olan bir ekiple
izlenmesidir. Amerika Birlesik Devletleri’nde yapilan
bircok c¢alismada diisik yogunlukta operasyon
yapilan hastanelere post operatif kardiyak nedenli
mortalite oranin yiiksek yogunlukta operasyon
yapilan hastanelerdekine kiyasla daha fazla oldugu
gosterilmistir (15,16). Ek olarak Hickey ve ark.’nin
(17) post operatif kardiyak mortalite lizerine zaman
bazli hemsire tecriibesini inceledigi bir calismada
hemsire tecriibesinin mortalite ile ters orantili oldugu
goriilmiigtiir. Bu calismanin 1s18inda KKH cerrahisi
ve post operatif bakiminda gorev alan tlim saglik
personelinin artan tecriibesinin mortalite {izerine
olumlu etkisi agik¢a goriilmektedir.

Eriskin ve yenidogan ameliyatlarinin bir arada
olmas1 ve hastalarin operasyon i¢in beklemelerinin
gerekmesi yasam oranlarini diisiirmektedir. ideal olan,
bolgesel kardiyak cerrahi yogun bakim merkezleri
kurarak, dogan tiim KKH bebeklerin dogum sonrasi
bu merkezlere sevk edilmesi ve konusunda tecriibeli
ekip tarafindan erken zamanda opere edilerek,
bakiminin saglanmasidir. Sadece KKH’nin izlendigi
bu merkezlerde ekipler kalp damar cerrahi uzmani,
yenidogan uzmani ve kardiyologdan olugmalidir.
Boylece KKH tanisi alan yenidoganlarin nereye
sevkedilecegi, ne zaman opere edileceg§i ve post
operatif bakimda nelere dikkat edilecegi problem
olmaktan c¢ikacaktir. Bu bebeklerin postoperatif
bakimi standart yenidogan yogun bakimindan farklilik
gostermektedir ve izleyecek ekibin bu konuda da
egitilmesi  gerekmektedir. Ulkemizde KKH’nin
morbiditesi ve mortalitesinin iyilestirilebilmesi icin
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