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COCUK YOGUN BAKIM UNITESINE YATAN DOWN
SENDROMLU HASTALARIN KLiNIiK OZELLIKLERI: 6
YILLIK DENEYIMLERIMIZ

The Clinical Features of Down Syndrome who is Admitted
to the Pediatric Intensive Care Unit: 6 Year Experiences

Serkan OZSOYLU, Bagak AKYILDIZ, Adem DURSUN

OZET

Amag: 2010-2016 yillari arasinda Erciyes Universitesi Cocuk Yogun bakim Servisi’ne yatmis olan Down
sendromlu hastalarin yatis endikasyonlari ile mortalite ve morbiditeye eslik eden faktorlerin degerlendiril-
mesi amaglandi.

Gereg ve Yontem: Calismaya Ocak 2010—-Aralik 2016 tarihleri arasinda Cocuk Yogun bakim Unitesine ya-
tirilan 25 Down Sendromu tanili hasta alindi. Tim hastalarin bagvuru yasi, cinsiyet, ek anomalileri, ameliyat
varligi ve klinik seyirleri kaydedildi. Hastalarin sistemik fizik muayeneleri yapilip Down sendromuna iligkin
bulgular agisindan basta kardiyovaskiiler sistem olmak lizere tiim sistemler ayrintili olarak degerlendirildi.
Bulgular: Tim kardiyak defektler gériilme oranlarina gére ventrikiiler septal defekt (VSD) %32, patent
duktus arteriosus (PDA) %4, atriyal septal defekt (ASD) %12, atriyoventrikiler septal defekt (AVSD) %16,
fallot tetrolojisi (TOF) %4, mitral yetmezlik %4, triklspit atrezisi %4, mitral yetmezlik + trikispit yetmezligi
%8 seklinde idi. Calismamiza dahil ettigimiz hastalarin 15’inde (%60) pulmoner hipertansiyon tespit edildi.
Pulmoner hipertansiyon ile mortalite arasinda anlamli bir iliski saptandi. (p<0,05)

Sonug: Down sendromlu hastalar yogun bakim unitesine hangi tibbi nedenle yatirilirsa yatirilsin, hastalarin
yuksek mortalite oranlarina sahip oldugunu gostermistir. MV (mekanik ventilasyon) uygulamasi, pulmoner
hipertansiyon varligi, levotiron kullanimi ve uzamis yatis glini mortaliteyle iliskili bulunmustur.

Anahtar Sozciikler: Down Sendromu; Yogun bakim, Kalp hastaliklari

ABSTRACT

Background: The aim of this study was to evaluate the indications for hospitalization and the factors
associated with mortality and morbidity in patients with Down syndrome who were hospitalized in the
Erciyes University Pediatric Intensive Care Unit between 2010-2016.

Material and Methods: 25 Patients with Down Syndrome who were admitted to the Pediatric Intensive
Care Unit between January 2010 and December 2016 were included in the study. The age, sex, additional
anomalies, operation status and clinical course of all patients were recorded. Systematic physical
examinations of the patients were performed and all systems, especially the cardiovascular system, were
evaluated in detail in terms of findings related to Down syndrome.

Results: The ratio of cardiac defects type which we detected in our patients are ventricular septal
defect (VSD) 32%, patent ductus arteriosus (PDA) 4% and atrial septal defect (ASD) 12%, atrioventricular
septal defect (AVSD) 16%, tetroloji of Fallot (TOF) 4%, mitral regurgitation 4%, tricuspid atresia 4%, mitral
regurgitation + tricuspid regurgitation 8%. Pulmonary hypertension was detected in 15 (60%) of the
patients included in our study. There was a significant relationship between pulmonary hypertension and
mortality. (p<0,05)

Conclusion: Patients with Down’s syndrome have been shown to have high mortality rates which are
admitted to the intensive care unit with any medical reason. MV (mechanical ventilation) administration,
presence of pulmonary hypertension, levothyronine use and prolonged hospitalization were associated
with mortality.

Keywords: Down syndrome; Intensive care; Cardiac diseases
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GIRIS
Down sendromu (DS) klinik 6zellikleri ilk kez 1866
yilinda Langdon Down tarafindan tanimlanan,

kromozomal tanisi ise ilk kez 1959 yilinda Jerome
Lejeune tarafindan konulan otozomal kromozomal
bir anomalidir. Down sendromu en sik gozlenen
kromozomal anomali olmakla birlikte %40-60 oraninda
kardiyolojik anomalilerle birliktelik gosterir. Bu
birliktelik yiksek morbidite ve mortaliteyle iliskilidir
(1-3). Down sendromlu hastalarda 21. kromozomun
uzun kolu Uzerindeki 22,2- 22,3 bantlari arasindaki
bolge dogumsal kalp hastaliklarindan (DKH) sorumlu
tutulmaktadir (4). Down sendromlu hastalarda en
sik saptanan DKH daha ¢ok atriyoventrikiiler septal
defektler (AVSD) ve konotrunkal defektlerdir. Diger
taraftan tim AVSD vakalarinin da % 59-72’si DS
olgulardir. (5). DS’lu hastalarda Fallot Tetralojisi (TOF)
ve DORV (cift cikimli sag ventrikdl) gibi konoturunkal
anomaliler siklikla saptanir; ancak diger trizomilerde
siklikla gozlenen hipoplastik sol kalp, trunkus arteriozus
ve dekstrokardi anomalilerinin prevalanslari da Down
sendromunda belirgin olarak artmamistir (4-6). Son
yillarda ¢ocuk kardiyolojisi, cocuk kalp damar cerrahisi
ve cocuk yogun bakim alanlarindaki gelismelerle birlikte
kardiyolojik anomalilere erken dénemde midahale,
bu hastalarin hem hayat sirelerini uzatmakta hem de
yogun bakim yatis stiresini kisaltmaktadir.

Bununla birlikte Down sendromlu hastalarda altta
yatan kalp hastaliklarina ek olarak gastrointestinal
sistem malformasyonlari, solunum yolu problemleri ve
immun yetmezlik gibi komorbid durumlar morbidite ve
mortaliteyi arttiran diger faktorlerdir.

Bu c¢alismayla 2010-2016 vyillari arasinda Erciyes
Universitesi Cocuk Yogun bakim Servisi'ne yatmis olan
Down sendromlu hastalarin klinik 6zellikleri ve bu
ozelliklerin mortalite ve morbidite lzerine olan etkisini
degerlendirmeyi amagladik.

GEREC-YONTEM

Calismaya Ocak 2010-Aralik 2016 tarihleri arasinda
Cocuk Yogun bakim Unitesine yatirilan 25 Down
Sendromu tanili hasta alindi. Tim hastalarin basvuru
yasl, cinsiyet, ek anomalileri, ameliyat varligi ve
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klinik seyirleri kaydedildi. Hastalarin sistemik fizik
muayeneleri yapitlip Down sendromuna iliskin
bulgular agisindan basta kardiyovaskiiler sistem olmak
lizere tum sistemler ayrintili olarak degerlendirildi.
Ekokardiyografik inceleme, Toshiba SSH-160 A renkli
Doppler ekokardiyografi cihazi ile degerlendirildi.
Hastalarda immun yetmezlik varhigini belirlemek
icin hastalardan lenfosit alt gruplari ve Ig degerlerini
gonderdik. Lenfosit alt gruplar ve Ig igin alinan
kanlar Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi immiinoloji
Labarotuvarinda cgalisildi ve hastalarin yasina uygun
olarak degerlendirildi.

istatiksel analiz: Istatistiksel degerlendirmede IBM
SPSS Statistics 22.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, ABD)
programi kullanildi. Frekans dagilimlari sayi ve yuzde,
surekli degiskenler (6l¢limler) ortalama + standart
sapma seklinde degerlendirildi. Verilerin normal
dagihp dagilmadigr Shapiro Wilk testi yapilarak
belirlendi. istatistiksel degerlendirmede, ikili gruplarin
karsilastirlmasinda normal dagilim gosteren veriler
icin Independent Samples T-testi, normal dagilim
gostermeyen veriler icin Mann-Whitney U testi
kullanildi. Kategorik degiskenlerin karsilastiriimasinda
ki-kare testi uygulandi. Sonuclar, anlamlilik p<0.05
diizeyinde degerlendirildi.

BULGULAR

Hastalarin 15’i (%60) kiz, 10’u(%40) erkekti. (Tablo
1) Hastalarin yas ortalamalari 24,5 + 4,8 ayd.
Degerlendirmeye alinan 25 hastadan 22’sine dogumsal
kalp hastaligi tanisi konuldu. Tim kardiyak defektler
gorilme oranlarina gore ventrikller septal defekt
(VSD) %32, patent duktus arteriosus (PDA) %4, atriyal
septal defekt (ASD) %12, , atriyoventrikiiler septal
defekt (AVSD) %16, fallot tetrolojisi (TOF) %4, mitral
yetmezlik %4, triklispit atrezisi %4, mitral yetmezlik +
triklspit yetmezligi %8 seklinde idi. Kardiak problemi
bulunan 22 hastanin 17’sine anjio yapilarak tanilari
kesinlestirildi. Hastalarin 10’'una (%40) cerrahi
operasyon uygulandi (Tablo 1). Opere edilen hastalarin
tanilarina bakildiginda ilk sirayr 5 hasta (%50) ile VSD
almaktaydi. Bununla birlikte mortalite ile ameliyat
olma arasinda herhangi bir iliski saptanmadi. (p=
0.742) (Tablo 2)
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Tablo 1. Hastalarin demografik ve klinik verilerinin
karsilastirilmasi

Yas (ay),ort.(en dusuk-en ylksek) 10 (2-237)
Cinsiyet
* Kiz 15 (%60)
o Erkek 10 (%40)
15 (%60)
10 (%40)
Yatis Gunu 18.2+14.8
Kardiak Hastalk 22 (%88)
Anjiografik inceleme 17 (%68)
Ek Hastalik

* Galaktozemi 1(%4)

e Subglottik Stenoz 1(%4)

» Toksik Megakolon 1(%4)

e Yiksek tip Anal Atrezi 1(%4)

o TOF, 6zofagus atrezisi 1(%4)
Mortalite 14 (%56)
PHT 15 (%60)
Ameliyat 10 (%40)
immun Yetmezlik 5 (%20)

OZSOYLU ve ark.
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Tablo 2. Sonuglarina gore gruplarin karsilastirilmasi

Degisken SONUC p
OLEN YASAYAN
n=14(%56) | n=11 (%44)

MV HiKAYESi 14 (%100) | 5 (%45) <0.05 **
OUANMI  |spesr) | 2068|005
PHT 11 (%79) 4 (%36) <0.05 **
iIMMUN YETMEZLIK | 3 (%21) 2 (%18) 0,84 **
EK HASTALIK 6 (%45) 2 (%18) 0,77 **
KARDIAK HASTALIK | 12 (%86) 10 (%91) 0,192 **
YATIS GUNU 19,2+12,3 |10,4+7,2 <0.05*
AMELIYAT 6 (%45) 4 (%36) 0,742%*

Degiskenler ortalamazstandart sapma veya n (%) deger
olarak tanimlanmistir.

*: Independent Sample T-test, ** x2: ki-kare tes
MV: MEKANIK VENTILATOR
PHT: PULMONER HIPERTANSIYON

PHT: Pulmoner Hipertansiyon,

TOF: Trakea-6zofageal fistil

Degiskenler ortalamatstandart sapma veya n (%) deger
olarak tanimlanmistir.

Calismamiza dahil ettigimiz hastalarin 15’inde (%60)
pulmoner hipertansiyon tespit edildi. Pulmoner
hipertansiyon ile mortalite arasinda anlaml bir iliski
saptandi. (p<0,05) Hastalarin ortalama yatis glinleri
18,2 + 16,8 idi. Yasayan hastalarla 6len hastalarin
yatis glinlerini karsilastirdigimizda 6len hastalarin yatis
gunlinln (19,2 + 12,3 glin) yasayan hastalarin ise (10,4
+ 7,2 gin) oldugu saptandi. (p<0,05) Hastalarimizin
5’inde (%20) immun yetmezlik saptandi. Hipotiroidi
acisindan hastalarimizi degerlendirdigimizde
hastalarimizin 10’unun hipotiroidi tanisi mevcuttu ve
tedavilerini almaktaydilar. Hipotiroidi agisindan tedavi
alan grupla, tiroid fonksiyonlari normal olan grup
karsilastirildiginda tedavi alan grubun mortalitesinin
belirgin olarak ylksek oldugunu saptadik (p<0.05).
(Tablo 2)

Eslik eden diger hastaliklar incelendiginde ise bir
hastamizda galaktozemi (%4), bir hastada subglottik
stenoz (%4), bir hastada toksik megakolon (%4), bir
hastada yuksek tip anal atrezi (%4), bir hastada da
Ozofagus atrezisi (%4) bulunmaktaydi. (Tablo 1) 6 yillik
slregte takip ettigimiz 25 Down sendromlu hastamizin
14’G (%56) hayatini kaybetti.

TARTISMA

Calismamizda 6 yil boyunca yogun bakima yatmis
olan DS tanisi konulmus hastalari retrospektif olarak
degerlendirdik. Bilindigi lizere DS’lu cocuklarda en sik
gorilendogumsalanomali dogumsal kalp hastaliklaridir
(7-9). DS ve kardiak hastalik birlikteligine baktigimizda
yapilan calismalarda ortalama %45-50’ler civarinda
bir birliktelik gozlenirken (10, 11) calismamizda bu
birliktelik %88 civarindaydi. Oranlarimizin daha yiiksek
olmasini bu caligmalarin daha g¢ok poliklinik hastalari
Gzerinde yapilmasi ile agikladik. Joffre ve arkadaslari
tarafindan yapilan bir calismada yogun bakima yatirilan
Down sendromlu hastalardaki kalp hastaligi sikhgi
%78,8 olarak saptanmistir (12). Buradan da anlasilacagi
Gzere Down sendromu kalp hastaligi birlikteligi yogun
bakim yatisi agisindan bk bir risk olusturmaktadir.
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Yapilan calismalarda gosterilmistir ki DS olgularda
yasam slresini etkileyen faktérlerin basinda DKH
gelmektedir (6, 13, 14,). Fakat bizim yaptigimiz
¢alismada 6len ve yasayan hastalari karsilastirdigimizda
kardiak hastalik varliginin survival lizerine olumsuz bir
etkisi saptanamamistir. Bu da muhtemelen yasayan
hastalarin kardiak patolojilerinin 6len hastalara gore
daha iyi seyirli olmasindan kaynaklanmaktadir.

Semptomatik  pulmoner hipertansiyon  kardiak
problemi bulunan DS’lu hastalarin yaklasik (gte
birinde goérilmekte olup mortaliteyle yakindan
iliskilidir. Down sendromlularda bozulmus endotelyal
fonksiyon ve azalmis alveol sayisina bagh olarak
bu durumun gorilmesi hi¢ de sasirtici degildir (15,
16). Bizim calismamizda ise yogun bakim servisine
yatirdigimiz DS’lu  hastalarin  %60’inda pulmoner
hipertansiyon saptanmistir. Yasayan ve o6len hastalar
karsilastirildiginda pulmoner hipertansiyon varliginin
mortaliteyle yakindan iliskili oldugunu belirledik.

Down sendromlu hastalarda en sik gorilen endokrin
problemlerden birisi hipotiroididir. Calismamizda 10
hastada (%40) yatistan Once hipotiroidi saptanmis
olup hastalarin tamami tedavi almaktaydilar.
Literatlirde bununla ilgili bir bilgi olmamakla birlikte
bizim ¢alismamizda tiroid tedavisi alan veya bir baska
deyisle hayatinin bir doneminde hipotiroidi tanisi almis
hastalar ile tiroid fonksiyon bozuklugu bulunmayan
hastalar mortalite agisindan degerlendirildiginde tiroid
tedavisi alan hastalarin mortalitesinin anlamh olarak
yuksek oldugunu saptadik.

Sonug olarak g¢alismamiz Down sendromlu hastalar
yogun bakim Unitesine hangi tibbi nedenle yatirilirsa
yatirilsin, hastalarin yiksek mortalite oranlarina sahip
oldugunu gostermistir. MV (mekanik ventilasyon)
uygulamasi, pulmoner hipertansiyon varligi, levotiron
kullanimi ve uzamis yatis glni mortaliteyle iliskili
bulunmustur. Ozellikle levotiron kullanimiyla olan iligki
literatirde bulunmamasi agisindan 6nemli olup, bu
konu hakkinda daha ileri galismalara ihtiyag vardir.
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