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Amag: Bu calismada, konjenital kalp hastaligi nedeniyle opere edilen olgularda genetik durumlarin sikligi ile genetik
durumlarin mortalite ve morbidite tzerine etkisinin degerlendirilmesi amagland.

Materyal ve Metot: Kalp cerrahisi merkezimizde opere edilen olgularin tibbi verileri geriye déntik olarak dosya bilgilerine
gore incelendi. Olgular, genetik test sonuclari veya fenotipe gore sendromik ve herhangi bir sendromu olmayan
(nonsendromik) seklinde iki ana kategoriye ayrildi. Cerrahi sonuglari skorlama sistemleri ile degerlendirildi. Birincil sonlanim
noktas olarak mortalite ( operasyondan sonra < 30 giin i¢inde) ve morbidite(>7 giin yogun bakim yatisi) kabul edildi.
Bulgular: Galismaya 1 Ocak 2013- 1 Ocak 2018 tarihleri arasinda opere edilen 2330 olgu dahil edildi. Olgularin median yas!
ve agirhgi 6,5 ay (aralik 1 giin-18 yas) ve 7,2 kg (1-80 kg) idi. %55'i (n=1285) erkek idi. Olgularin %20’si <1 ay ve %58'i <1
yas idi. Olgularin %15‘inde (n=344) tanimlanmis bir genetik sendrom [Down sendromu (n=207), Di George Sendromu (n=38)
ve diger genetik sendrom (n=99) ] vardi. Total mortalite %6,9 (n=160)(2017 yili %4) bulundu. Alt gruplarda mortalite ise
nonsendromiklerde %6,6; Down sendromunda %7,2; Di George sendromunda %13,1, digerlerinde %8 idi. Yalnizca Di
George Sendromunda mortalite istatistiksel olarak anlamli yiksekti (p=0.04). Total morbidite %26,2 (n=601) bulundu. Alt
gruplarda morbidite ise nonsendromiklerde %25,6; Down sendromunda %26,1; Di George sendromunda %42,1,
digerlerinde %33,3 idi. Di George Sendromu ve diger sendrom grubunda morbidite istatistiksel olarak anlamli yiiksekti
(p=0.02).

Sonug: Sendrom varligi uzun yogun bakim yatis gereksinimi nedeniyle morbiditeyi arttirmakta ancak mortalite oranlarini
etkilememektedir. Bunda gelismis yogun bakim kosullarinin etkisi biyiiktir. Genetik sendrom varligina sahip konjenital kalp
hastalarinin uygun yonetimi nihai sonuglarini iyilestirmeye yardimci olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Sendrom, konjenital Kalp hastaligi, Gocuk, Mortalite

Abstract

Background: The aim of the study was to evaluate the incidence of genetic abnormalities in operated congenital heart
disease patients and the influence of underlying genetic issues on morbidity and mortality of these patients.

Methods: The medical records of the operated patients at our cardiac center were evaluated retrospectively.Patients were
evaluated as syndromic or nonsyndromic(without any syndrome) according to their genetic test results or phenotypes.The
surgical results were evaluted by scoring systems.The primary end points were accepted as mortality(in the first
postoperative30 days) and morbidity (>7days of ICU monitorization).

Results: Total 2330 patients operated between 01.01.2013 and 01.01.2018 were included in the study. The median age and
body weight were 6.5 months(range: 1 day-18 years) and 7.2 kg(1-80 kg) respectively.55% were males(n=1285), 20% were
<1 month old,58% were <1 year of age.

A defined genetic syndrome was present in 15%(n=344)(Down syndrome(n=207),DiGeorge syndrome(n=38) and another
genetic syndrome(n=99).Overall mortality was 26.2%(n=601).Mortality in sugroups were 6.6% in nonsyndromics,7.2% in
Down syndrome, 13.1% in Di George Syndrome respectively.Mortality was found significantly high in only Di George
syndrome(p=0.04). Overall morbidity was 26.2%(n=601).Subgroup morbidities was 25.6% in nonsyndromic patients,26.1% in
Down syndrome,42.1% in DiGeorge Syndrome,33.3% in other groups.Morbidity was significantly high in groups with Di
George Syndrome and other syndromes groups(p=0.02).

Conclusion: The presence of a syndrome causes an increase in morbidity due to prolonged ICU duration but does not effect
the mortality rates.The advanced ICU care has a great effect on that.The proper management of patients with congenital
heart disease and associated genetic syndrome will help to improve the ultimate results
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Girig

Konjenital kalp hastaliklari(KKH) hem gelismekte hem de
gelismis Ulkelerde énemli bir saglik sorunu olmaya devam
etmektedir. Bu duruma KKH’nin ¢ok gesitli alt tiplerinin
olmasinin ve bu patolojilere gdre yonetim ve tedavilerinde
farkliliklarin olmasi neden olmaktadir(1).

Gocuk kalp hastaliklarinin genis yelpazesi, hastalarin
ameliyat edilme yaslari, eslik eden bir ¢ok farkli patoloji
nedeni ile ameliyat riskleri ayni degildir. Gegirilecek kalp
ameliyatina ait risklerin ve zorluk derecelerinin belirlen-
mesinin saptanmasi icin farkli risk skorlama sistemleri
kullaniimaktadir. Risk Adjustment in Congenital Heart
Surgery (RACHS-1), Aristotle Basic Complexity Score
(ABC), Aristotle Comprehensive Complexity Score (ACC),
Thoracic Surgeons and European Association for Cardi-
othoracic Surgery Mortality categories (STS-EACTS MC)
sistemleri bu amagla kullanilan en yaygin skorlama sis-
temleridir (2-4). Bu sistemlerden bazilarinda genetik
sendrom varliginin sonuglar tzerine etkisi oldugu kabul
edilmektedir. Bu sistemlerin hastane mortalitesi ve mor-
biditesini farkli oranlarda bildirmekle beraber sonuglari
ongdérme konusunda basarili olduklarini bildiren birgok
calisma vardir(4-5).

Son yillarda tani ydntemleri, cerrahi ilerlemeler ve gelis-
mis yogun bakim takibi sayesinde konjenital kalp cerrahisi
operasyonu mortalite ve morbiditesinde belirgin diizelme
gbzlenmistir. Bununla iligkili olarak KKH nedeni ile ameli-
yat edilen ¢ocuklarda havayolu ve fasiyal anormallikler ile
iligkili olabilen 22g11 delesyon sendromu, Down sendro-
mu gibi genetik durumlarin hastane mortalite ve morbidi-
tesine olasi etkilerine ilgiyi artmistir(6). Literatlirde bu
sendromlara bagli olarak konjenital kalp cerrahisi sonrasi
postoperatif dénemde sonuglara olasi etkilerini gosteren
farkli sonuglar elde edilmis galismalar mevcuttur (7).

Bu calismada hastanemizde konjenital kalp hastaligi
nedeniyle opere edilen olgularda genetik sendrom varligi-
nin sikhigini ve bu durumun hastane mortalite ve morbidi-
tesi Uizerindeki olas! etkilerinin skorlama sistemlerine gore
anlamliidinin degerlendirilmesi amagland.

Materyal ve Method

Bu calisma, yerel etik komitesinden izin alinarak 1 Ocak
2013- 1 Ocak 2018 tarihleri arasinda, kalp cerrahisi mer-
kezimizde KKH nedeniyle opere edilen ve 18 yas alti olan
olgularin dosya bilgileri retrospektif olarak degerlendirildi.
Ameliyat sonrasi bagka bir merkeze transfer edilen ve
operasyon bicimleri skorlama sistemleri ile degerlendiri-
lemeyen ( konjenital tam AV blok nedeniyle epikardiyal
kalici pacemaker takilmasi vb)kalp operasyonu gegirmis
olgular calisma digI birakild.

Her bir olgunun yas, cinsiyet, agirlik, ekokardiyografik
velveya anjiyografik tanisi, yapilan cerrahi operasyon tipi,

Genetik Durum Varligi

sendrom varligi vb bilgileri iceren bir ¢alisma formu olus-
turuldu. Olgular genetik test sonuglari veya en az iki dok-
tor tarafindan degerlendirilmis fenotip muayeneyesine
gore iki gruba ayrildilar. Genetik olarak tanisi koyulmus
herhangi bir sendrom/kromozom anomalisi tanisi varsa
veya tani koyulamamis ancak genetik bolimi tarafindan
izlemine devam edilen ve kalp hastaligi haricinde birgok
farkli organa ait anomalileri olanlar(sendromik); genetik
doktoru tarafindan degerlendirilmis ve fizik muayenesinde
herhangi bir sendrom bulgusu yoksa veya uygulanan
genetik tetkik sonuglarinda patoloji saptanmamis olan-
lar(nonsendromik) seklinde iki ana kategoriye ayrildi.
Sendromik olanlar; Trizomi 21 (Down Sendromu), 22g11
delesyon sendromu (Di George sendromu) ve diger
Sendromlar olarak Ug alt kategoriye ayrildi.

Risk Adjustment in Congenital Heart Surgery (RACHS-1),
Aristotle Basic Complexity Score (ABC),Aristotle Comp-
rehensive Complexity Score (ACC),Thoracic Surgeons
and European Association for Cardiothoracic Surgery
Mortality categories (STS-EACTS MC) varsayim sistemle-
ri ile asagida belirtilen kosullar g6z dniine alinarak deger-
lendirildi.

RACHS-1: Boston'da olusturulmus, Ikiyiiz yedi islemi
iceren ve yas, prematirelik ve kalp disi yapisal anormal-
likleri kapsayan bir sistemdir.Bu sisteme gore 1-6 arasi
skor verildi(2).

ABC ve ACC: 1999 yilinda 23 tlkeden 50 kalp cerrahi
tarafindan olusturulmus bir skorlama sistemidir. ABC;
Potansiyel mortalite, potansiyel morbidite ve beklenen
teknik zorluklari kapsamaktadir. ACC; ek olarak prosedr
verileri ve prosediirden bagimsiz risk faktorlerininde kul-
lanildigi bir sistemdir. Bu sistemlere gore 1 ve 4 arasin-
daki bir seviye belirlendi.(Seviye 1 (1,5 ile 5,9), Seviye 2
(6,0 ile 7,9), Seviye 3 (8,0 ile 9,9) ve Seviye 4 (10,0 ile
15,0)(3).

STS-EACTS MC: 2008 yilinda 148 prosedirii iceren ve
77294 olgunun gercek datalar kullanilarak gelistirilen bir
skorlama sistemidir.0,1-5 arasinda bir puanlama kullanila-
rak 1 ile 5 arasinda seviye belirlenmektedir(seviye 1, 0.1-
0.3; seviye 2, 0.4-0.7; seviye 3, 0.8-1.2; seviye 4, 1.3-2.6;
seviye 5, 2.9-5.0) (4).

Calismada operatif mortalite ve hastane morbiditesi ki
temel sonlanim noktasi olarak belirlendi. Operatif mortali-
te; operasyondan sonra <30 gln iginde gergeklesen 6lUm
ve hastane morbiditesi; operasyondan sonra > 7 gin
yogun bakimda kalmak olarak tanimlandi.

Istatistiksel Analiz

Calismada degiskenlerin dagilimi bilgisayar ortaminda
siniflandirldi ve SPSS versiyon 15 (Statistical Package
for the Social Sciences for Windows), programi kullanila-
rak tanimlayici sonuglar elde edildi. Tanimlayici skorlar
median (range) ve ylizde-persantil olarak degerlendirildi.
Gruplar arasinda nitel verilerin degerlendirmesinde ki-
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kare testi, nicel verilerin deg@erlendiriimesinde student t
testi kullanildi. p<0.05 istatistiksel olarak anlaml kabul
edildi.

Bulgular

1 Ocak 2013- 1 Ocak 2018 tarihleri arasinda hastanemiz-
de konjenital kalp hastaliji nedeni ile ameliyat edilen
2330'i calismaya dahil edildi. Olgularin medyan yasi ve
agirhg1 6,5 ay ( aralik 1 giin-18 yas) ve 7,2 kg (1-80 kg)
idi. %55'i (n=1285) erkek ve %45'i (n=1045) kiz idi. Olgu-
larin %20’si 1 ayin altinda ve %58'i 1 yasin altinda idi.

Genetik Durum Varligi

Tim olgularin %14,8'i (n=344) bulgularina gére sendro-
mik grup icinde idi. Bu genetik durumlarin %60,1’ini Down
sendromu(n=207), %11,1'ini Di George Sendromu(n=38)
ve %28,7’sini diger genetik sendromlar(n=99) olusturmak-
taydi. Ek olarak 25 olguda imperfore aniis, yarik damak,
kulak anomalisi gibi majér ekstrakardiyak anomali vardi.
Olgularin %20'si tek ventrikil; %80'i ¢ift ventrikil morfolo-
jisindeydi. Olgularin demografik ozellikleri Tablo 1'de
Ozetlenmistir.

Tablo1. Genetik Durum Varliginin Demografik Ozelliklere Etkisi

Degisken Toplam Nonsendromik Sendromik p

n (%) 1986(85.3) 344(14.7)
Cinsiyet
Erkek 1285(55) 1115(56.1) 170(49.4) 0.285
Kadin 1045(45) 871(43.9) 174(50.6)
Yas Median (range)/ay 6.5( 0.1-216) 7.5(0.1-216) 4(0.1-144) 0.585
Yas Dagilimi
Yenidogan 513(22.0) 467(23.5) 46(13.4)
Siit Gocugu 955(41.1) 724(36.4) 231(67.5) 0.080
Cocuk 669(28.7) 627(32.0) 42(12.8)
Adolesan 193(8.2) 168(8.1) 25(7.3)
Agirhk
median (range)/kg 7,2(1.8-80) 8.5(3-80) 5.10(1.8-36) 0.124
Kardiyopulmonerbaypass
Var 2003(86,1) 1711(86.2) 292(84.9) 0.899
Yok 327(13,9) 275(13.8) 52(15.1)
Ventrikil morfolojisi
Univentrikiler 466(20) 387(19) 79(23) 0.721
Biventrikiler 1864(80) 1599(81) 265(77)

Olgularin %86'sinda( n=2003) cerrahi prosedir kardiyo-
pulmoner bypass islemi altinda gergeklesmisti.

Total mortalite %6,9 (n=160) (2017 mortalitesi %4) olarak
bulundu. Nonsendromik grupta %6,6(n=132) ve sendro-
mik grupta %8,1(n=28) olarak gergeklesmisti. Yapilan
istatistiksel degerlendirmede sendromik-nonsendromik
grup arasinda mortalite oranlar birbirine benzerdi
(p=0,300). Sendromik grubun alt grubuna gére degerlen-
Total morbidite %26,2 (n=601) olarak bulundu. Nonsend-
romik grupta %25,6(n=498) ve sendromik grupta
%29,9(n=103) olarak gergeklesti. Yapilan istatistiksel
degerlendirmede sendromik-nonsendromik grup arasinda
morbidite oranlari karsilastirldiginda sendromik grubun
morbidite orani anlamli ylksek bulundu (p=0,048). Morbi-
dite sendromik grup alt grubuna gére degerlendirildiginde;

dirildiginde Down sendromu grubunda %7,2(n=15), Di
George sendromunda %13,1(n=5) ve diger grupta
%8(n=8) olarak gerceklesti. Di George sendromunda
mortalite diger gruplara gdére anlamli yiksek saptadi
(p=0,04).

Sendromik ve nonsendromik grubun skorlama sistemleri-
ne gore mortalite oranlarinin karsilastirimasi Tablo 2'de
gosterilmigtir.

Down sendromu grubunda %26,1(n=54), Di George
sendromunda %42,1(n=16) ve diger grupta %33,3(n=33)
olarak gerceklesti. Di George sendromunda ve diger
sendrom grubunda morbidite orani dider gruplara gore
anlamli yiksek saptandi (p=0.02).Down Sendromu ve
nonsendromik grubun morbiditesi arasinda fark saptan-
madi( p> 0.05).
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Genetik Durum Varligi

Tablo 2. Genetik Durum Varliginin Skorlama Sistemlerine Gére Mortaliteye Karsilastirimasi

Skor Toplam Toplam Non-Sendromik Sendromik Ongoriilen
Sistemi n (%) Mortalite Mortalite Mortalite Mortalite*
n (%) n (%) n (%)

RACHS-1

Tanimlanamayan 51(2,1) 3(5,9) 2/38(5,3) 113(7,7) -

Kategori 1 261(11,3) 2(0,7) 1/208(0,5) 1/53(1,9) 04

Kategori 2 981(42,1) 29(3,0) 22/880(2,5) 7/101(6,9) 38

Kategori 3 683(29,3) 63(9,2) 58/590(9,8) 5/93(5,4) 8,5

Kategori 4 284(12,2) 36(12,6) 30/220(13,6) 6/64(9,4) 19,4

Kategori 5 - -

Kategori 6 70(3,0) 27(38.5) 19/50(38) 8/20(40) 41,7
2330 160 132/1986 28/344

ABC

Level 1 266(11,4) 3(1,1) 2/244(0,8) 1/22(4,5) <1

Level 2 927(39,8) 48(5,1) 43/781(5,5) 5/154(3,2) 1-5

Level 3 799(34,3) 49(6,2) 41/645(6,3) 8/137(5,8) 5-10

Level 4 338(14.5) 60(17,7) 46/308(14,9) 14/31(45,1) 10-20

ACC

Level 1 231(9,9) 3(1,3) 2/223(0,8) 1/8(12,5) <1

Level 2 666(28,6) 26(3,9) 24/556(4,3) 2/110(1,8) 1-5

Level 3 598(25,7) 24(4) 20/528(3,7) 4/71(5,7) 5-10

Level 4 834(35,8) 107(12,8) 86/677(12,7) 21/156(13,4) 10-20

STS-EACTS

1 503(21,6) 4(0,7) 3/407(0,7) 1/96(1) 0,8

2 820(35,2) 16(2) 14/726(1,9) 2/94(2,1) 2,6

3 419(18) 31(7,4) 29/329(8,8) 2/90(2,2) 5,0

4 517(22,2) 74(14,3) 66/473(13,9) 8/44(18,1) 99

5 71(3.0) 35(49,3) 20/51(39,1) 15/20(75) 23,1

*kaynak 3,4 ve 5'e gore oran verilmistir.

Tartisma

Bu ¢alismada, genetik sendromlarin konjenital kalp cerra-
hisi sonuglarina olasi etkileri degerlendirildi. Genetik
sendromlarin hastane morbiditesini arttirdigini ve 6zellikle
Di George Sendromu mevcudiyetinde ek olarak mortalite-
nin de yukseldigi saptanmistir.

Guniimiizde KKH'nin genetik nedenleri iyi bilinmektedir.
Konjenital kalp hastaligi olan infant hastalardan olusan
bir galismada kromozomal anomali insidansi %13 olarak
bildirilmistir(8). Yine yakin zamanda yapilmis olan epide-
miyolojik bir arastirmalarda konjenital kalp hastaligi sap-
tanan olgularda genetik sendromve/veya ekstrakardiyak
anomali gorilme sikhdi %25-30 oraninda bildirilmistir
(7,9). Bizim serimizde genetik sendrom orani %14 olarak
bulundu.

Kardiyak cerrahi, kalp kateterizasyonu ve yogun bakim-
daki teknik ilerlemeler sayesinde KKH ile iligkili mortalite
onemli dlglide azaltmistir. Artik son birkag dekatta posto-
peratif aritmiler, solunum yetmezIigi, enfeksiyon, kanama,
tromboz, gibi morbidite nedenlerinin erken taninmasi ve
tedavisi ayrica kardiyopulmoner bypassa bagli miyokard
disfonksiyonu, bébrek hasari ve nérolojik hasarin énlene-
rek morbiditeyi en aza indirmek ana hedef olmustur.

Ayrica perinatal ve postnatal ddnemde yasanan gelisme-
ler nedeni ile bircok genetik sendromlu hastalar daha ileri
yaslara kadar yasayabilmektedirler. Farkli malformasyon-
larin eslik ettigi sendromik hastalarda artik mortalite ne-
deni hastalarda saptanan kalp hastaligina bagl olarak
gerceklesmektedir. Bagarili bir sekilde kalp cerrahisi gegi-
ren hastalarin daha uzun yillar yasayabildikleri gosteril-
mistir. Ancak genetik sendrom varliginin; KKH’li gocuk-
larda perioperatif mortalite ve morbiditeyi etkileme potan-
siyeli tasidi§1 konusunda farkli yorumlarda bulunulmustur.
Hornik ve arkadaslarinin Norwood operasyonu yapilmig
2557 olguyu iceren calismasinda 508 olguda genetik
anomali saptanmig; genetik durumun mortalite Uzerinde
herhangi bir etkisinin olmadidi belirtimistir(10). Ancak
bunun yaninda Patel ve arkadaslarinin hipoplastik sol
kalp sendromu tanisiyla Norwood Stage | operasyonu
yapilmis 1236 ve sol ventrikll ¢ikim yolu darligi tanisi
nedeniyle opere edilmig 703 olguda genetik sendrom
varliginin olas! etkilerini inceledikleri bagka bir calismada
ise sendrom varliginin sagkalimi gli¢li bir sekilde azaltti-
gini belirtmiglerdir. Diger bir yandan da Turner sendromu
tanisina sahip olgularda, ebeveynler ve doktorlar icin
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karar-yonetim seceneklerinde bu durumun dikkate alin-
masinin gerektigi ileri surtimustir(11).

Michielon ve arkadaslari, 1992-2007 yillari arasinda bi-
ventrikiler tamir yapilmis Fallot tetralojisi, Gift ¢ikish sag
ventrikdl, trunkus arteriozus, kesintili aortik ark tanili ko-
notrunkal anomalili 783 olguyu deg@erlendirmislerdir. Bu
hastalarin yaklasik % 27'sinde genetik sendrom tanisi
konulmus ve genetik durum varliginin hastane mortalite-
sinde artisa neden oldugu saptanmistir (% 17'ye karsl %
7 p=0.01) (12). Yine bu galismaya paralel sekilde konot-
runkal anomalilerin oldugu 350 olguluk bagka bir ¢alisma-
da sendrom varligi artmis erken mortalite ile iligkili bulun-
mustur (13).

Barker GM ve arkadaslari pediatrik kardiyak cerrahi ya-
pilmig 30078 olgudan 8267’sinde genetik anomali tespit
etmislerdir. Genetik anormalligin mortaliteyi etkilemedigini
belirtmislerdir(14). Yine Doell C ve arkadaslarinin 2004-
2008 yillari arasinda prospektif,tek merkezli konjenital
kalp operasyonu yapilmis 261 olguluk galismalarinda 63
olguda (%24) genetik anomali saptanmig( Down sendro-
mu;32, Di George;6, VACTERL;6 ve diger;19) olup gene-
tik durumun mortaliteyi etkilemedigi bildirilmistir(15).

Bizim calismamizda sendromlar bir butin olarak deger-
lendirildiginde mortalitede artis g6zlenmedi. Alt gruplar
acisindan degerlendirildiginde ise Di George Sendromu
olgularinda mortalitenin belirgin olarak yiiksek oldugu
saptand..

Pediatrik kalp cerrahisi (zerine genetik sendromlarin
etkilerini inceleyen calismalarda, bir sendromun tanisinin
erken operasyon mortalitesine etkileri konusunda farkli
degerlendirmelerde bulunmalarina karsin hastanede kalis
sliresinin uzamasina neden oldugu, postoperatif kompli-
kasyon gorulme ihtimalini artirdidi belirtilmistir. Bunda
genetik sendromun immanolojik, hematolojik, vaskdler ve
norolojik ozelliklerin etkisi blyuktar(6,7).Bizim galisma-
mizda da genetik sendromlarin hastane morbiditesini
arttirdigi gordimustar.

Her tir KKH'nin standart sekilde gruplandiriimasi, hem
genetik temel hem de farkli kardiyak lezyonlarin profilleri
degerlendiriimeye alinmamasi nedeniyle risk faktorleri ile
ilgili sinirli bir fikir vermektedir. Peri-operatif degerlendir-
me ve profilaktik uygulamalar igin sendroma 6zgi proto-
kollerin uygulanmasi sonuglar Uzerine olumlu katkida
bulunabilir. Olgularin immiinolojik, hematolojik, vaskiiler
ve norolojik risklerine Gzellikle dikkat edilmelidir. Kardiyak
olmayan islemler sirasinda kardiyak anestezi bazi genetik
sendromlar baglaminda diguntimelidir. Bu nedenle send-
romlarin Down Sendromu olanlar, Di George sendromu
olanlar gibi ayri degerlendirilmesinin yararli olacag! ileri
strtilmustiir (6-7).

Down Sendromu kromozom 21'in trizomisinden kaynak-
lanan ve 1000 canli dogumda bir goérilen durum-
dur.Hastalarin %40-50'sinde farkli KKH gorilebilir. AVSD
(atriyoventrikiller septal defekt), ardindan ventrikiler
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septal defekt (VSD), atriyal septal defekt (ASD), patent
duktus arteriyozus (PDA) ve Fallott etralojisi (TOF) Down
sendromlu hastalarda en sik gorilen konjenital kalp has-
taliklaridir(16).

Down Sendromu olan ve olmayan olgularda kardiyak
operasyonlari kapsayan (¢ biyuk veritabani incelemesin-
de (Down sendromlu yaklasik 7000 hasta dahil edilmis)
hastane i¢i mortalite riskinin azaldigi (17,18) veya degis-
medigi( 19) bildiriimistir. Down sendromunda, daha az
kompleks atriyoventrikiiler kapakgik yapisi ve ¢ikis yolu
anatomisi ile iligkili olarak yeniden ameliyat intimali bildi-
rilmis. Ancak VSD onarimindan sonra postoperatif tam
kalp blogu icin artmis risk bildirilmistir. (20-21).

Bizim galismamizda Down Sendromlu olgularda mortalite
ve morbidite orani nonsendromik gruba benzer oranday-
d.

22911.2 mikrodelesyonu, Di George sendromu, velokar-
diofasiyal sendrom oértlisen klinik fenotipler ile gesitli bo-
zukluklara neden olan ve 5000 canli dogumda bir gériilen
sendromlar grubudur. Bu olgularin en az % 85'inde tip B
kesintili aortik ark, trunkus arteriyozus, TOF, VSD- pul-
moner atrezi gibi konjenital kalp hastaliklarindan biri bu-
lunmaktadir(22).

Di George sendromlu olgularda perioperatif sonuglar ile
ilgili farkh bilgiler verilmigtir. Anaclerio ve arkadaslarinin
(13) galismalarinda da Di George sendromlu yeni dogan-
larda gok yuksek mortalite gbzlendigi belirtilimis. McDo-
nald ve arkadaglarinin(24) calismasinda mortalitenin
degismedigi ancak morbiditenin arttigi ifade edilmistir.
Bizim calismamizda mortalite ve morbidite artmis olarak
bulundu.

Dogumsal kalp hastaliklarinin zorluk ve karmasikliginin
giderilmesinde yardimci olan farkli skorlama sistemleri
mevcuttur. RACHS-1, ABC, ACC, STS-EACTS MC sis-
temleri bu amagla kullanilan en yaygin skorlama sistemle-
ridir. Farkli calismalarda farkli oran verilmekle birlikte bu
dort sistemin hastane mortalite ve morbiditesini 6ngérme-
de kullanigli oldugu belirtilmistir.

RACHS-1, ABC skorlama sistemlerine sendrom varliginin
ek puan katkisi yok iken ACC ve STS-EACTS MC sistem-
lerinde puan arttirimi yapmaktadir. Bazi yayinlarda bu-
nunla iligkili olarak ACC ve STS-EACTS MC skorlama
sistemlerinin daha iyi sonug verdigi ileri striilmUstiir(4-5)
Joshi ve arkadaslari(25) retrospektif olarak degerlendir-
dikleri 1150 olguluk calismalarinda mortalite igin 6ngoru-
leri agisindan ACC'nin ABC ve RACHS-1'e gdre daha iyi
oldugunu ileri sirmuslerdir.

Bojan ve arkadaslari(10) 1384 olguluk ACC ve RACHS-1'i
karsilastirdigi calismalarinda ACC'nin daha etkin oldugu-
nu sdylemislerdir. RACHS-1'de yas, prematirite ve ekstra
kardiyak anomalilere gore diizeltiimis model kullanildigin-
da etkinliklerinin esitlendigini saptamiglardir.

Yildiz ve arkadaglarinin(5) 1950 olguluk serilerinde her
dort sistemin de mortalite ve morbidite icin istatistiksel
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olarak anlamli oldugunu; en iyi mortalite 6ngorticii skor-
lama sisteminin STS-EACTS MC  ve sonrasinda bunu
ACC'nin takip ettigini bildirmislerdir.

Bizim calismamizda mortalite sendromik-nonsendromik
olgular olarak ayrildiginda sendromik grupta mortalite
STS-EACTS MC dizey 4-5 ve ACC level diizeyi 3-4'te
daha yiksek bulunmustu.

Limitasyon: Galismanin bir takim limitasyonlari mevcuttur.
Baslicas! retrospektif ve tek merkezli bir ¢alisma olmasi-
dir. Ug farkli cerrahi ekibin operasyonlari gerceklestirmis
olmasi ve bazi sendromik olgulara genetik analiz yapila-
mamis olmasi diger kisitlamalaridir.

Sonu¢ olarak; genetik sendromlar siklikla mortalite ve
morbidite (izerine olumsuz etkilerde bulunarak ézel kardi-
yak ve non-kardiyak komorbiditelere neden olurlar. Gene-
tik sendrom varliginin anlagiimasi ve kardiyak anomalile-
rin uygun yonetimi; bu hastalarin tani, cerrahi yaklagim ve
nihai sonuglarini iyilestirmeye yardimci olabilir.
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