ARASTIRMA

Noral tiip defektleri ve dogustan kalp hastalig: birlikteligi: Ekokar-
diyografi yapilmasi mutlaka gerekli mi?

Derya Arslan’, Fatma Kaya®, Osman Giiveng', Derya Cimen', Biilent Oran'
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Amag: Bu retrospektrif caliyma noral tiip defekti olan ¢ocuklardaki dogustan kalp hastalig: sikligini belirlemek i¢in yapilmigtir. Yon-
tem: Bu ¢aligmada, Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu'ndan onay alindiktan sonra néral tiip defekti tanist olan vakalarin
ekokardiyografi verileri ii¢ y1l i¢in retrospektif olarak incelendi. Bulgular: Caligma, yaslar1 ortalama 21.7+23.5 ay olan 82 hastay1
icermektedir. Noral tiip defekti olan gocuklardaki dogustan kalp hastalig1 siklig1 %17.1 idi. En sik goriilen noral tiip defekti menin-
gomyelosel (%73) iken, en sik gériilen dogustan kalp hastalig: ise atriyal septal defekt idi (%6.3). Sonug: Yazarlar noral tiip defektinde
dogustan kalp kusurlarinin rapor edildiginden daha sik oldugunu bildirmektedirler ve tarama ekokardiyografi gerekmektedir. Bu

nedenle, bu durum ozellikle hastalardaki kiigiik veya biiyiik cerrahi prosediirlerde akilda tutulmalidir.

Anahtar kelimeler: Noral tiip defekti, dogustan kalp hastaligi, cocuk

Neural tube defects and associated with congenital heart disease: Is it absolutely necessary to perform echocardi-
ography?

Objective: This retrospective study have been made to determine the prevalence of congenital heart disease in children with neural
tube defects. Methods: In this study, echocardiographic data of cases with the diagnosis of neural tube defects were retrospectively
analyzed for three years after Selcuk University Faculty of Medicine Ethics Committee approval was obtained. Results: Study included
82 children with a mean age of 21.7+23.5 months. The overall prevalence of congenital heart disease was 17.1% in children with neural
tube defects. While the most common neural tube defect was meningomyelocele (73%), the most common congenital heart disease
was atrial septal defect (6.3%). Conclusion: The authors finalize that congenital heart defects are more common than reported in neu-
ral tube defects, and screening echocardiograms are required. Therefore, this should be kept in mind especially in patients requiring

minor or major surgical procedures.
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Giris

Noral tiip defektleri (NTD), dogustan malformasyonlar
icinde sik rastlanilan ve agir seyreden malformasyonlar-
dan biridir (1). Beyin ve omuriligin gelistigi noral tiip, fe-
tal yasamin ilk dort haftasinda olugur. Heniiz tam olarak
nedeni bilinmeyen ancak genetik ve cevresel etmenlerin
birlikte rol oynadig1 distintilen bazi durumlarda noéral
tilp, olusumunu tamamlayamaz ve anensefali, ensefalosel,
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meningosel ve meningomiyelosel gibi NTD denilen ciddi
dogumsal anomaliler olusur. Anensefalili bebekler do-
gumdan kisa bir siire sonra 6liirler. Diger NTD’leri, yagsam
boyu siirecek ciddi sakatliklarin nedenidir (2). Tiirkiyede
cesitli illerde yapilmis ¢alismalarin sonuglarina gore NTD
siklig1 binde 3-5.8 arasinda degismektedir (3). Noral tiip
defekti olan bebeklerde diger sistemlerde de (genitoiiri-
ner, iskelet, deri gibi) en az bir tane major malformasyon
olabilmektedir (4). Yapilan ¢alismalarda, meningomyelo-
sel gibi konotrunkal defektlerde dogustan kalp hastalig:
sikliginin arttigr gosterilmistir (5). Literattirde Tiirkiyede
Kogak ve arkadaslarinin (6) yaptig1 ¢alismadan bagka,
NTD olan ¢ocuklarda dogustan kalp hastalig: sikligina ve
tipine yonelik bagka bir caligmaya rastlayamadik. Bu ne-
denle ¢aligmamizda, noral tilp defekti olan hastalarimiz-
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da dogustan kalp hastalig1 sikligini ve tipini belirlemeyi
amacladik.

Gereg ve Yontemler

Bu galigmada Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sag-
lig1 ve Hastaliklar1 Poliklinigine May1s 2010-May1s 2012
yillar1 arasinda miiracaat eden ve néral tiip defekti tanisi
olan hastalarin ekokardiyografi verileri, Selcuk Universi-
tesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu'ndan onay alindiktan son-
ra retrospektif olarak incelendi. Fossa ovaliste <4 mmnr’lik
defektler patent foramen ovale (PFO) olarak kabul edildi,
bununla birlikte prematiire bebeklerdeki duktus arteri-
yozusun agik olmasi dogustan kalp hastalig1 olarak kabul
edilmedi (7). Ayrica kromozomal anomalisi olan hastalar
calismaya alinmadi. Hasta dosyalarindan NTD’nin tipi,
hastanin eslik eden diger anomalileri incelendi. Hastalarin
cinsiyetleri ve yaslar1 da kayit edildi.

Istatistiksel islemler SPSS 15.0 (SPSS, Inc., Chicago, Illino-
is, USA) kullanilarak degerlendirildi. Stirekli degiskenler
ortalamatstandart sapma, kategorik degiskenler ytizde
olarak ifade edildi. Kategorik degiskenlerin karsilastiril-
masinda Kikare testi kullanildi. P degeri <0.05 anlaml
olarak kabul edildi.

Bulgular

Calismamizda NTD olan 82 hasta degerlendirildi. Ortala-
mayas 21.7 £ 23.5 ay idi.(yas aralig1:1 giin-10 yas). Bu has-
talarin 48’i kiz (% 58.5) ve 34’11 erkek (% 41.5) idi. Hastala-
rin dogum sekillerine bakildiginda 23 (%28) hasta normal
spontal vajinal yolla, 59 (%72) hasta ise C/S ile dogmustu.

Tablo 1: Hastalarin demografik verileri

Yas ort+SD (ay) 21.7423.5
(1 giin-10 y1l)
Cinsiyet Kiz/Erkek 48/34
Gebelik haftasi
<37 hf n:5 (%6.7)
>37 hf n:77 (%93.3)
Dogum kilosu
<2500 gr n:4 (%6.1)
<2500 gr n:78 (%93.9)
Dogum sekli
NSVY n:23 (%28)
(ON n:59 (%72)

SD: Standart deviasyon, NSVY: Normal spontan vajinal yol,
C/S: Sezaryen seksiyo

Genel Tip Derg 2013;23(1):6-9

Bu vakalarin %6.7’sinde prematiir dogum, %93.3’tinde
matiir dogum Oykiisii vardi. Hastalarin demografik veri-
leri tablo 1'de verilmistir.

Noral tiip defekti olan 60 hastada (%73.2) meningomyelo-
sel, dokuz hastada (%12.3) meningosel, alt1 hastada (%6.8)
tethered kord, alt1 hastada (%6.8) ensefalosel, bir hastada
anensefali (%0.9) vardi. Noral tiip defekti siklig1 ve tipleri
Tablo 2de verilmistir. Hastalarin 14’tinde (%17.1) dogus-
tan kalp hastalig1 (DKH) oldugu goriildi. En sik goriilen
DKH ise atriyal septal defekt (ASD; n:6, %9.5) olarak tes-
pit edildi ve bu hastalardaki en sik NDT tipi meningom-
yelosel idi. Hastalarin %3.7’sinde ventrikiiler septal defekt
(VSD; n:3), %3.7’sinde patent duktus arteriyozus (PDA;
n:3) gorildi. Ayrica bir hastada ASD+VSD (%1), bir has-
tada da Fallot tetrolojisi vard1 (%1). Tablo 3'de DKH sekil-
leri ve birlikte oldugu N'TD tipleri verilmistir. Dogustan
kalp hastalig1 hari¢ tutuldugunda, hastalarin %58.5’inde
eslik eden bagka bir malformasyon yokken, %41.5’sinde
kalp dis1 malformasyonlar vardi. Tablo 4de kalp dig1 mal-
formasyonlar gosterilmektedir.

Tartigsma ve sonug

Noral tiip defekti, embriyogenezin iigiincii ve dordiincii
haftalar1 arasinda noral tiipiin kapanma yetersizligi so-
nucu gelisen dogustan anomaliler olup bazen fatal seyre-
derken ¢ogu zaman yasam boyu kalic1 deformitelere yol
agmaktadir (8). Noral tip defektleri Avrupa iilkelerinde
%0.1 siklikta goriilirken Tiirkiye’ de bu oran, gesitli calig-
malardan elde edilen verilere gore %0.3-0.58 arasinda de-
gismektedir (9). Noral krest hiicreleri kalp, tiriner sistem,
iskelet gibi mezodermal organlarin gelisiminde 6nemli rol
oynamaktadir. Bu nedenle, bu hiicrelerde meydana gelebi-
len herhangi bir migrasyon kusuru sonrasinda spinal kord
ve kalbin normal gelisimi bozulabilmektedir. Daha 6nce
yapilan ¢aligmalarda, NTD olan hastalarm %5-10"unda
dogustan kalp hastalig1 oldugu gosterilmistir. Bizim calig-

Tablo 2: NTD tipleri ve yiizdeleri

NTD tipi (n) %
Meningomyelosel 60 732
Meningosel 9 12.3
Tethered kord 6 6.8
Ensefalosel 6 6.8
Anensefali 1 0.9

NTD; noral tiip defekti
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Tablo 3: DKH tipleri ve NTD birlikteligi

DKH tipi NTD tipi Yas (y1l) Cinsiyet
VSD Meningomyelosel 1 K
VSD Meningomyelosel 1 E
VSD Ensefalosel 6 E

ASD+VSD Meningomyelosel 2 E
ASD Meningomyelosel 1 E
ASD Meningomyelosel 3 K
ASD Meningomyelosel 10 ay E
ASD Ensefalosel 6 ay K
ASD Meningosel 3 K
ASD Meningomyelosel 7 K
PDA Meningosel 6 K
PDA Meningomyelosel 7 ay K
PDA Meningosel 2 K

Fallot Tetralojisi Meningosel 2 K

DHK: Dogustan kalp hastaligi, NTD: Noral tiip defekti,
VSD: Ventrikiiler septal defekt, ASD: Atriyal septal defekt,
PDA: Patent duktus arteriyozus

mamizda, NTD olan hastalarin %16’sinda dogustan kalp
hastalig1 saptandi. En sik goriilen DKH ise ASD idi. No-
ral tiip defektleri ve DKH en sik kiz bebeklerde gozlendi.
Dogustan kalp hastalig1 olan hastalarda en sik goriilen
NTD meningomyelosel idi. Bu hastalardaki en sik ekstra-
kardiyak malformasyon ise iiriner sistem anomalileri idi.
Kogak ve arkadaslarinin yaptig1 bir calismada, NTD olan
hastalarda %27.8 oraninda DKH oldugu ve en stk ASD go-
rildagi bildirilmistir (6). Bu ¢alismada oldugu gibi bizim
caligmamizda da hastalarin bityitk cogunlugunda ASD ol-
dugu gorildi. Cogu DKH’nin (ASD, VSD, PDA gibi) bir
iki yas civarinda kapandig1 gozlenmistir. Fallot tetralojisi
olan bir hastaya, genis perimebranéz VSD tanisi olan iki
hastaya ve genis ASD tanisi olan bir hastaya Kalp Damar
Cerrahisi tarafindan diizeltme uygulandig1 6grenildi. Ug
hasta sessiz duktus tanisiyla klinik izleme alind1.

Genel olarak kalp, noral tiibiin dorsal kismindan koéken
alan noral krest hiicrelerinden ve mezodermden gelisir.
Noral tiibiin ventral kismindan koéken alan hiicre toplu-
lugu, gelismekte olan kalbin i¢ine dogru go¢ ederek kar-
diyak myositlere doniisiir (10). Bu hiicreler, ventral goc
hticreleri (VENT, ventrally emigrating neural tube) olarak
adlandirilir. Deneysel calismalarda VENT hiicrelerinin
ventrikiil ve atriyum duvarinda, interventrikiiler ve in-
teratriyal septumda oldugu gosterilmistir. Atriyal septal
defekt ve ventrikiiler septal defekt gibi septasyon defektle-
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Tablo 4: NTD olan vakalardaki diger hastaliklar

Hastalik (n) %
Gelisimsel kalga displazisi 4 4.05
Skolyoz 2 2.2
Laringomalazi 2 2.2
Ekinovarus 12 14.7

Yarik damak 2 2.2
Dogumsal renal anomaliler 4 4.05
Noérojen mesane 8 12.2

NTD: Noral tiip defekti

rinin NTD olan hastalarda sik gériilmesinin nedeni, erken
embriyonik donemde VENT hiicreleri ile iliskili bozuk-
luklar olabilir (10).

Noral tiip defektleri ile ilgili risk faktorleri arasinda anne-
nin yas, 1rky, sistemik hastaliklar: (diyabet ve hipertansi-
yon gibi), kilosu, egitim diizeyi ve yasadig1 bolge, sosyo-
kiiltiirel diizey, beslenme, dogum sayist bildirilmektedir
(1). Bizim ¢alismamizda ii¢ annede gestasyonel diyabet,
iki annede Tip 1 diyabet, dort annede morbid obezite, ti¢
annede preeklampsi oldugu 6grenildi. Bu hastalarin tama-
minda DKHda tabloya eslik etmekteydi. Annelerin sadece
%3.9’u gebeliginde diizenli bir sekilde folik asit kullanmis-
t1. Annelerin %95.11 ise hig folik asit kullanmamusti.

Sonug olarak ¢aligmamizda NTD olan hastalarin %16’sin-
da DKH oldugu goriildii. Her ne kadar bu defektlerin ¢o-
gunlugu hemodinamik agidan sorun olusturmayan kalp
defektleri olsa da, bu hastalara uygulanacak major ve mi-
nor cerrahi islemler 6ncesinde infektif endokardit profi-
laksisinin yapilmasi ve mevcut kalp defektlerinin dikkate
alinmasi gerekmektedir. Bu nedenle, NTD tespit edilen
hastalara ekokardiyografik inceleme yapilmasi, DKH tes-
pitinde 6nemlidir.
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