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OZET

KOMPLET ATRIYOVENTRIKULER SEPTAL DEFEKT VE DOWN
SENDROMU BIRLIKTELiGINiN CERRAHI SONUCLAR UZERINE
ETKISi, RETROSPEKTIF BiR CALISMA

Dr. Banis Can ATLI

Dokuz Eylul Universitesi Tip Fakiiltesi Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dal,
Izmir 2023, Tiirkiye

AVSD; insidansi her 10.000 canli dogumda 4-5.3 olan ve tim dogumsal kalp
hastalikarinin yaklasik %7’°sini kapsayan bir konjenital kardiyak defekttir.[2,3]
Gunumuzdeki teknolojik gelismeler ve cerrahi tekniklerdeki ilerlemelere ragmen
yuksek mortalitesi nedeniyle 6nemli yer tutmaktadir. Calismamizin amaci da
Kliniklerimizde opere edilen hastalarin cerrahi sounglarini incelemek ve 6zellikle

Down sendromunun bu sonuglar tizerindeki etkisini anlamaya ¢alismaktir.

Calismamizda, Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi Kalp ve Damar
Cerrahisi Klinigi ve S. B. U. Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 ve Cerrahisi Egitim
ve Arastirma Hastanesi Cocuk Kalp Cerrahisi Klinigi’nde, komplet AVSD nedeniyle

opere edilmis 74 hasta retrospektif olarak taranmistir.

Hastalar, Down sendromu varligi, operasyon giind yaslar1 ve agirliklari,
uygulanan cerrahi teknik ve PAB degerlerine gore gruplara ayrilmis ve bu faktorlerin
mortalite ve morbidite tzerindeki etkileri arastirilmistir. Hastalarin 45’i(%60,8)
Down sendromludur. Ortalama operasyon giinii yaslar1 7,60(+4,178) ay ve ortalama
operasyon giinii agirliklar 5,57(+1,544)kg’dir. Cerrahi teknik olarak 19(%25,7)
hastada cift yama, 55 hastada (%74,3) modifiye tek yama uygulanmustir.



Down sendromunun yogun bakim yatisi Ve hastanede kalig stiresini uzatmak
disinda mortalite ve morbidite tizerinde anlamli etkisi olmadigi goriilmistiir ve
dolayisiyla bu sendrom artik komplet AVSD cerrahisinde bir risk faktori olarak
gortlmekten ¢ikmustir. Calismamizda kiigiik yas ve diisiik operasyon guni agirliginin
mortaliteyi etkilemezken, postoperatif donemde devam eden PHT’un mortaliteyi
istatistiki olarak anlamli 6l¢ude arttirdig1 goriilmiistiir. Bu da hastalarm uygun
miimkiin oldugunca erken cerrahi midahalenin mortaliteyi diisiirmek i¢in en uygun

yontem oldugu sonucunu dogurmaktadir.

Anahtar Kelimeler: komplet AVSD, Down sendromu, cerrahi sonuclar

ABSTRACT

COEXISTENCE OF DOWN SYNDROME AND COMPLET
ATRIOVENTRICULAR SEPTAL DEFECT AND THEIR EFFECTS ON
SUGICAL OUTCOMES, A RETROSPECTIVE STUDY

Dr. Baris Can ATLI

Dokuz Eylil Universitesi Faculty of Medicine Department of Cardiovascular

Surgery,
Izmir 2023, Tiirkiye

AVSD is a congenital hearth disease which has an incidence of 4-5,3 per
10.000 live birth and %7 of all congenital hearth diseases are AVSDs.[2,3] Despite
of recent advancements on both medical technologies and surgical techniques,
AVSD has an important place due to its high mortality rates. So the main purpose of
this study is to examine surgical outcomes in both clinics and to understand Down

syndromes effect on those outcomes.

In our study, we retrospectively examined 74 patients who underwent surgical
repair for complet AVSD in Dokuz Eylul University Hospital and Behcet Uz
Childrens Hospital.

Vi



We divided these patients into groups based on their age at operation, weight
at operation, pulmonary artery pressure values and technique of operation and
examined how these factors effected mortality and morbidity. 45(%60,8) of these
patients had Down syndrome. Their mean age at operation was 7,60(x4,178) months
and mean weight at operation was 5,57(x1,544)kg. 19(%25,7) patients operated
using doube patch technique and on the rest modified single-patch technique was

used.

Although it prolongs the ICU and total hospital stay, Down syndrome had no
effect on mortality and morbidity of these patients. This means Down syndrome is no
longer a risk factor in AVSD surgery. While age and weight at operation day didn’t
have an effect on mortality, our study showed that PHT that contiues postoperatively
significantly increases postoperative mortality. In conclusion the best strategy for
getting good surgical results with low mortality is to operate these patients as early as
possible.

Key words: complet AVSD, Down syndrome, surgical outcomes
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1. GIRIS VE AMAC

Atriyoventrikiler(AV) septal defekt, iki ventrikulli kalplerde, normalde
atriyoventrikiler septumun da bulundugu bélgede, normal atriyoventrikiler kapaklar
seviyesinin hemen Ustiinde ve altinda septal doku defekti veya yokluguyla
karakterizedir.[1] insidans1 her 10.000 canli dogumda 4-5.3 araligindadir ve tim
dogumsal kalp hastalikarinin yaklasik %7°sini kapsamaktadir.[2,3] Cerrahinin
zamanlamasina dair hala bir fikir birligi olusmamig olmas1 ve Gunumuzdeki
teknolojik gelismeler ve cerrahi tekniklerdeki ilerlemelere ragmen ylksek mortalitesi

nedeniyle de ¢ocuk kalp cerrahisi igerisinde 6nemli yer tutmaktadir.

Down sendromu; insanlarin 21. kromozomunda trizomi olmasi nedeniyle 47
kromozom olusmasiyla sonucglanan otozomal bir genetik hastaliktir. Yaklasik olarak
600 — 1000 canli dogumdan birinde ortaya ¢ikar ve anne yasi ilerledikce de ortaya
¢ikma ihtimali artar.[4] Orta diizey zeka geriliginin en sik genetik sebebidir ve
beklenen yasam dmdrleri yaklasik 50 -55 yildir.[5] Down Sendromlu bireylerin
yaklasik %50’sinde AVSD, VSD, izole sekundum ASD, PDA ya da TOF gibi bir
dogumsal kalp hastaligi bulunur ve Down Sendromlu bireylerde dogumsal kalp
hastalig1 ortaya ¢ikmasi riski de normal poptilasyona gore 40 — 50 kat daha
fazladir.[6]

Calismamizda da hem Down sendromu basta olmak tizere komplet AVSD
cerrahisinde mortaliteyi ve morbiditeyi etkileyen faktorleri belirlemek hem de cerrahi

diizeltme igin en uygun zaman araligini bulmak amaglanmistir.



2. GENEL BILGILER

2.1 Kalbin Normal Embriyolojik Gelisimi

Omurgali canlilarin embriyolojik gelisiminde kalp, fonksiyonel hale gelen ilk
organdir; Kalp gelisimi gastrulasyon evresinde prekardiyak mezodermin olusumuyla
baslar. Bu orta embriyonik germ tabakasini olusturan hiicrelerin anterolateral yénde
goc etmesiyle de bilateral birincil kalp alanalari(primary heart fields) olusur. iki ilkel
kalp alaninin birlesmesiye kardiyak hilal(cardiac crescent) olusur ve mezodermeden
kayanaklanan bu hucrelerin zamanla endokardiyal ve miyokardiyal oncdl hiicrelere

baskalagsmasiyla da ilkel kalp tiipii(IKT) ortaya cikar.[7]

Ilkel kalp tiipti, 6n barsak(foregut) endodermine dorsal mezokardium ile asili
halde bulunur.[8] Olusumundan hemen sonra, IK T’ niin hemen dorsalindeki
splanknik(viseral) mezodermden kaynaklanan, ikincil kalp alanlarindan(secondary
heart fields) kaynaklanan hiicreler de IKT ne dogru go¢ etmeye baslar ve IKT niin
uzamasini saglar.[9] Tipln uzamasiyla birlikte, IKT niin asili kalmasin1 saglayan
dorsal mezokardium dagilmaya baslar ve boylece serbest kalan IKT, saga dogru loop
yapar.[10] Sonrasinda ise IKT, devam eden remodelingler sonucunda kivrik bir tiip

yapisindan giderek dort odacikli kalp yapisina doniistir.



2.1.1 Endokardiyal Yastik¢ciklarin Olusumu

IKT, aseluiler ve ekstraseliiler bir matriks, yani kardiyak jel tarafindan
ayrilmis bir i¢ endokardiyal ve dig miyokardiyal katmandan olusur. Kardiyak
loopingin baslamasiyla birlikte, ortak atriyum ile sol ventrikil birlesimindeki
miyokard hiicrelerinden ekstraseliiler matriks komponentleri salgilanir ve bdylece
endokardiyal yastikgiklarin olusumu baslamis olur.[11] Bahsi gecen major
endokardiyal yastik¢iklar zamanla geliserek kalbi sag ve sol AV orifis olmak Uzere
ikiye ayirir. Lateral endokaridyal yastik¢iklar ise atriyum ve ventrikullerin birlesme
noktalarindaki mezenkimal dokudan yumrulasarak olusur.[12] SUperior ve inferior
endokardiyal yastik¢iklar ayn1 zamanda, trikispit kapagin septal yaprak¢iginin ve
mitral kapagin anterior yaprak¢iginin olusumuna da katkida bulunur. Sag lateral
yastikgik trikiispit kapagin anterior yaprak¢igini, sol lateral yastik¢ik da mitral

kapagin posterior yaprak¢igini olusturur.[13]

2.1.2 Atriyal Septum

Septum primum, iIKT looping yaptiktan sonra common atriyum catisinda
muskuler bir hilal seklinde ortaya ¢ikar. Septum primum gercek bir septum yapisidir
ve endokardiyal yastik¢iklara dogru uzayacak olan ucunda mezenkimal bir kep
yapist bulunur. Mezenkimal kep, SEY ve IEY’a dogru protriize olmaya devam
ederken, atriyumlar arasinda gegisi ostium primum saglar. Mezenkimal kep,
endokaridyal yastikgiklarla flizyona ugramadan 6nce, septum primumun dorsal
kisminda(atriyum ¢atisi), ostium sekundum adi verilen fenestrasyonlar olusmaya

baslar ve fiizyon sonrasinda atriyumlar arasi gegis bu fenestrasyonlarla saglanir.[ 14]



2.1.3. Dorsal Mezenkimal Protriizyon

Kardiyak loopingin tamamlanmasiyla birlikte tamamen ortadan kalkan dorsal
mezoderm, ikincil kardiyak alanlar olark adlandirilan, ikincil bir ekstrakardiyak
mezenkimal hiicre populasyonunun ortak(common) atriyuma dogru protriize olasini
saglayan bir bosluk olusturur.[14] Ikincil kardiyak alanin common atriyumun
tabanina dogru protriize olmasiyla dorsal mezenkimal protriizyon olusur ve bu
protriizyon kranyal yonde uzmaya devam ederek septum primumun mezenkimal
kepiyle bitisir.[15] AV septum gelisiminin bu asamasinda major endokardiyal
yastikgiklar birbirine ¢ok yakin konumdadir; ancak heniiz fiizyona ugramamastir.
DMP’un ventral yiiziiniin IEY ’1a, septum primumun mezenkimal kepinin de SEY’la
bitismesi sonucu endokardiyal yastikgiklar arasindaki bosluk da dolmus olur ve AV
septumu olusturacak olan bu i¢ mezenkimal yap1 devamlilik gosterecek sekilde
birbirleriyle bitiserek flizyona ugrar.[16] Flizyonun baslangicinda hentiz tamamen
kapanmamis olan ostium primum da fuzyonun tamamlanmasiyla tamamen kapanir

ve iki ayr1 kapak orifisi olusmus olur.[15]
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Sekil 1. Normal ve abnormal AV septasyonda gorev alan anatomik yapilar

Panel A, normal AV septasyonunda gorev alan Ui¢ ana anatomik yapiy1 sematize etmektedir. Panel B,
C, D ve E normal AV septasyon gelisimi agamalarimi gdstermektedir. Panel F, abnormal AV septasyon
olusumunu sematize etmektedir. Panel G, H, | ve J abnormal AV septasyonu sonucu AVSD olusumu
asmalarin1 gostermektedir.



2.2. Abnormal Embriyolojik Gelisim

Neredeyse %100 oraninda AVSD gelisimine neden olan ve bu yuzden de
komplet AVSD icin model olarak kullanilan, Trizomi 16 mutasyonu bulunan
farelerde yapilan deneylerde, gestasyonun 10 ve 11. gununde olan embriyolar
incelenmis ve AVSD’li embriyolarda, normal olanlara gére loopingin yetersiz agiyla
oldugu ve endokardiyal yastik¢iklarin da flizyona ugradigi; ancak normal
embriyolardakine kiyasla daha kiiguk boyutlarda oldugu goriilmiistiir.[17] Buna
karsin; AVSD’li insan embriyolar1 (izerinde yapilan incelemelerde abnormal
endokardiyal yastik¢ik gelisimine dair herhangi bir bulguya rastlanmamakla
birlikte[18], yine AVSD’li ve Down sendromlu insan embriyolarinda yetersiz DMP

gelisimine dair bulgular elde edilmistir.[19]

Daha 6nce de bahsedildigi Uzere ikincil kalp alanlarindan kaynaklanan 6ncul
hlcrelerin ortak atriyum tabanina dogru protriize olmasiyla DMP olusmaktadir,
dolayisiyla bu 6ncul hiicre grubunun yeterli diizeyde prolifere olamamasi, DMP’nin
hipoplastik kalmasina ya da hi¢ olusamamasina neden olacak, AV bileskenin de
dorsal-inferior kisminin gelismemesiyle sonuglanacaktir.[15] Ayrica DMP, IEY ile
bitistikten sonra, bu iki mezenkimal yapinin birbirleriyle iletistikleri yiizeylerde ve
DMP’nin kendisinde programlanmis hiicre 6lumunin basladig: bilinmektedir ve eger
bu apoptozis siireci olmasi gerekenden daha erken ya da yogun bir sekilde
gerceklesirse, sonug yine AV bileskenin duizglin gelisememesi olacaktir.[20] AV
septumu olusturan yapilar fiizyona ugradiktan sonra sadece DMP muskilarize
olmaktadir[21]; ancak ikincil kalp alan1 hiicrelerinin 6n barsak endoderminden,
common atriyum tabanina go¢ edebilmeleri icin de hicrelerin mezenkimal
karkterlerini korumlar1 gerekmektedir. Eger bu oncil hiicreler common atriyum
tabanina ulasamadan miyokardiyal baskalasim gecirirse de AV septum olusumuna

katilamayacak Ve sure¢ kanal defekti olusumuyla sonuglanacaktir.[22]



2.3. Atriyoventrikiler Septumun Normal Anatomisi

Mitral ve trikispitkapaklar normalde ayni diizlemde degildir. Trikuspit septal
yaprake¢iginin antrerio-septal bileskesi, posterio-septal bileskesinden biraz daha
yukarida kalmaktadir ve bunun sonucu olarak da koroner siniise dogru olan kigik bir
ventrikiler septum kismu trikiispit septal yaprak¢iginin Ustiinde kalir, bu kisim
“intermediate septum” olarak adlandirilir.[23] Sag fibroz trigonun tepesini

olusturdugu, septal yaprakeik, Todaro tendonu ve koroner sinls arasindaki bu

bolgeye Koch li¢geni de denir ve bu ticgenin icinde AV nod ile His hiizmesi
bulunur.[24]

HIS

Sekil 2. AV septum ve Koch ticgeni

Panel A normal anatomiye sahip bir kalpte AV septum ve Koch ti¢ggeninin yerlesimi, Panel B ayni yapilarin AVSD’li kalpteki
yerlesimi



2.4. AVSD’li Hastalarda Anatomik Farkhiliklar

Spektrumun neresinde bulunursa bulunsun, bittin AVSD’li kalplerin ortak
ozelligi tek bir AV bileske yapisina sahip olmalaridir; ancak bunu kapak orifisiyle
karistirmamak gerekir, ¢linki tek bir AV bileske olmasina ragmen iKi orifis
bulunabilir.[25] Bu tek AV bileske yapisi, aortanin normalde oldugundan daha
anteriorda konumlanmasina sebep olur(kaz boynu deformitesi) ve bdylece normalde
birbirine neredeyse esit olan inlet(sol ventr kil apeksi ile kruksu arasi) ve outlet(sol
ventrikil apeksi ile aort kapagi arasi1) mesafeleri, AVSD’li hastalarda outlet
mesafesinin, inletten daha uzun olmasiyla sonuglanir(scoop out ventrikiler septum)
ve nadiren de olsa sol ventrikil ¢ikim yolu darligina neden olabilir.[26] AVSD’li
kalplerde tek bir AV bileske yapisinin bulunmasinin bir bagka sonucu da AV ileti
sistemindeki degisikliktir. Normalde Koch tiggeninin apeksinde yerlesen AV nod ve
His hiizmesi, AVSD’li kalplerde daha posterior ve inferior yerlesimlidir, bu da
ASD’nin cerrahi onarimi noktasinda ileti yolakalrina zarar vermeden dikis gegmek

agisindan Onem tagsir.[25]

Tek AV bileske yapisi icerisinde genelde bes yaprakgiktan olusan AV kapak
bulunur, bu kapaklardan ikisi interventrikiler septum tzerinden kopriilesir. Yine
normalden farkli olarak; mitral kapak yerine gecen sol AV kapak, (¢ yaprak¢iktan
olusmaktadir ve sol stiperior ve inferior yaprakeiklar(normalde anterior yaprakgik)
mitral anultsun yaklasik Ggte ikisini, sol lateral yaprakeik ise(normalde posterior

yaprakeik) anulisun yaklasik {igte birini olusturur.[27]



2.5. AVSD Simiflandirmasi

International Pediatric and Congenital Cardiac Code(www.IPCCC.net)’un

siiflamasina gore AVSD’ler dort tipe ayrilir[28]:

Komplet AVSD; ostium primum seviyesinde bir atriyal septum defekti,
ventrikiler septumun inlet kisminda non-restriktif bir defekt icerir, tek bir AV anulsu
ve tek bir ortak AV kapak bulunur. Bu AV kapak, ventrikiler septumun Ustlinden
kopriilesen superior ve inferior yaprakgiklar, bir sol lateral(mural) yaprakeik, sag
antero-siiperior ve sag inferior yaprakgiklar olmak Uzere bes yaprakgiktan olusur.

Hem atriyal, hem de ventrikdiler seviyede sant olur.

Ostium Primum Defekti’nde; ventrikiler septumun istlinde kopriilesen
yaprakeiklar, ventrikiler septuma baglidir, dolayisiyla tek bir anulus olmasina
ragmen, iki ayr1 kapak orifisi gorulir. Sant ise sadece atriyal seviyede olur.

Inlet VSD’de; képriilesen yaprakgiklar kismen flizyona ugramistir ve atriyal

septuma bagli durumdadir. Sant sadece ventrikiler seviyede olur.

Transizyonel(Intermediate) AVSD’de; bir ostium primum defekti ve bir inlet
VSD bulunur; ancak kopriilesen yaprakgiklarin flizyona ugramasi sayesinde iki ayri

kapak orifisi goralur.
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2.6. Komplet AVSD Cerrahi Teknikleri

Hastalar komplet AVSD tanisi aldiginda mutlaka onarim yapilmalidir; ¢lnk
cerrahi onarim olmadan, hastalarin yarisi ilk alt1 ay, %80’i ilk y1l iginde
kaybedilir.[26] AVSD’lerin cerrahi onarimida temel olarak amaglar: (1)Her zaman
var olan atriyumlar arasi baglantiy1 ortadan kaldirmak, (2)Eger varsa ventrikiller
arast baglantiy1 ortadan kaldirmak, (3)AV nod ve His hiizmesine zarar vermekten
kaginmak ve (4)Fonksiyonel ve darlik olmayan iki AV kapak yapisi olusturmak ya

da var olan bu yapiy1 korumaktir.[29]

2.6.1. Tek Yama Teknigi

Bu teknikte; anterior ve posterior kopriilesen yaprakeiklar(bridging leaflet),
VSD’nin zerine denk gelen ve sol ile sag kordal yapilar1 ayiran[26], olas1 birlesme
yerlerinden kesilir. Bu esnada 6zellikle sol AV kapak i¢in yeterli alan birakmak
Onem arz eder, ayrica eger kordal yapilar engellemiyorsa posterior yaprakeik
kesilirken AV nod ve His hiizmesinin bulundugu yerin biraz daha posterioruna
ilerlemek daha guivenli olacaktir.[30] VSD’yi kapatmak i¢in yama (¢cogunlukla
gluteraldehitle fikse edilmis perikard yama kullanilir) alinir ve polipropilen dikisler
teker teker ve ya continue teknik kullanilarak yama, VSD’ye suture edilir.[31] Kapak
seviyesine ulasildiginda, her iki tarafi pledgetli dikisler, kapaklarin daha 6nceden
kesilmis olan yerlerinden ve yamadan gecilerek, kapaklar yamaya sabitlenir.[32] Bu
asamada AV kapaklarin, yamaya dogru seviyede sabitlendiginden emin olmak
gerekir; eger kapaklar yamaya ¢ok yiiksek seviyede sabitlenirse sol AV kapak
regurjitasyonu olusacaktir, diisiik seviyede sabitlenmesi halinde de sol ventrikil
¢ikim yolu darlig1 olusabilir. Kapaklarin yamaya dogru seviyede sabitlendiginden
emin olunduktan ve kapaklarda kagak olmadig: test edildikten sonra, yamanin
atriyumda kalan kismu, atriyal defekte continue teknikle siture edilir.[31]
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2.6.2. Modifiye Tek Yama (Avusturalya Yéntemi) Teknigi

Bu teknikte, tek yama tekniginden farkli olarak, ventrikller defektten tek tek
gecilen pledgetli dikisler direkt olarak superior ve inferior kopriilesen
yaprakeiklardan gecilerek VSD kapatilir. ASD onarimu ise tek yama teknigindekiyle
ayn1 sekilde yapilir.[33] Bu teknigin avantajlari; VSD kapatilmast igin ayrica bir
yama kullanim1 gerektirmemesi, kopriilesen yaprakeiklarin kesilmesine gerek

olmamas1 ve bOylece operasyon siiresinin kisaltilabilmesidir.[34]

2.6.3. Cift Yama Teknigi

Bu teknikte; diger tekniklerden farkli olarak, ASD ve VSD icin iki ayr1 yama
kullanilir. VSD i¢in genellikle defektten 2-3mm daha genis PTFE yama, ASD iginse
gluteraldehitle fikse edilmis perikard yama kullanilir ve modifiye ¢ift yama
tekniginde oldugu gibi, kopriilesen yaprakgiklari kesmek gerekmez.[33]

Ik olarak; superior ve inferior kopriilesen yaprakgiklarin, hangi noktadan sag
ve sol kapak olarak ayrilacag: belirlenir ve bu ayrim noktasindan isaretleme dikisleri
gecilir.[35] Sonrasinda; tek tek pledgetli dikisler VSD riminin sag ventrikl
tarafindan ve VSD yamasindan gegilerek yama oturtulur.[36] VSD’nin Gst rimindeki
dikisler ise, 6nce VSD yamasindan, sonra kopriilesen yaprakgiklarin en basta
belirlenene ayrim noktalarindan, son olarak da ASD yamasindan gegilerek ASD
yamasi da oturtulur.[37] Son olarak da ASD yamasinin kalan yuzleri diger
tekniklerde de anlatildig: gibi sutdire edilir.
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2.7. Down Sendromu

Down sendromu; insanlarin 21. kromozomunda trizomi olmasi nedeniyle 47
kromozom olugmasiyla sonuc¢lanan otozomal bir genetik hastaliktir. Yaklagik olarak
600 — 1000 canli dogumdan birinde ortaya ¢ikar ve anne yasi ilerledikce de ortaya
cikma ihtimali artar.[45] Orta diizey zeka geriliginin en sik genetik sebebidir ve

beklenen yasam dmdrleri yaklasik 50 -55 yildir.[5]

Normalden daha kisa ve yass1 bir kafatasi sekli ve genis fontanellerin olmasi,
yass1 bir ylz profili ve burun koprisu, kiigik agiz yapisi ve dilin protriide olmast,
normalden kiglk ve asagida yerlesimli kulaklar, Simian ¢izgisi, kisa ve genis bir
boyun yapisi, kiigiik ve genis el yapilari ve besinci parmagin orta falanksinin kisa
olmasi, hipotoni ve Moro refleksinin olmamasi tan1 koyulmasina yardimci
karakteristik fiziksel 6zelliklerindendir.[46] Bu 6zellikler disinda hiptroidi, gdrme ve
isitme bozukluklari, Diabetes Mellitus, Colyak Hastaligi, megakaryoblastik 16semi,
obstruktif uyku apnesi gibi birgok ek hastaligin da gorulme sikligi normal

populasyona gore oldukca ylksektir.[5]

Down Sendromlu bireylerin yaklasik %50°sinde AVSD, VSD, izole
sekundum ASD, PDA ya da TOF gibi bir dogumsal kalp hastaligi bulunur ve Down
Sendromlu bireylerde dogumsal kalp hastalig1 ortaya ¢ikmasi riski de normal
populasyona gore 40 — 50 kat daha fazladir.[47] Bu yizden de bu hasta grubu
Ozellikle kardiyak agidan 6nem arz etmektedir.
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2.8. Komplet AVSD ve Down Sendromu iliskisi

Down sendromlu hastalarda pulmoner hipertansiyonun normal kromozomlu
hastalara gore ¢ok daha hizli gelistigi bilinmektedir.[48] Hava yollarinin farkli
anatomik yapisi, akciger parankimlerinin normal dis1 olmasi[49] ve iginde
bulunduklari nérolojik durum sebebiyle de uyku apnesi, hipoventilasyon ve st
solunum yolu obstriiksiyonlar1 gibi komplikasyonlara da daha agiktirlar. Bu
komplikasyonlar da tekrarlayan akciger enfeksiyonlarina zemin hazirlayarak
pulmoner hipertansiyon gelisimini hizlandirir.[37] Buna karsin; belki de normal
kromozom sayili hastalara oranla daha fazla yaprakg¢ik dokusu olmasidan dolayi,
Down sendromlu hastalarda ¢zellikle sol AV kapak yetmezligi nedeniyle
reoperasyon olasilig1 daha diisiiktiir[50] ve yine normal kromozom sayil1 hastalarda
subaortik stenoz ya da sol ventrikil ¢ikim yolu darligi nedeniyle reoperasyon
olasilig1 daha yuksektir.[51]

Butln bu etmenler g6z 6niinde bulunduruldugunda, belki de Down sendromlu

hastalardaki daha diisiik reoperasyon olasiligindan dolayi, komplet AVSD ve Down

sendromu birlikteliginde cerrahi sonuglar, normal kromozom sayili hastalarla benzer

ya da bu hastalardan daha iyi ¢ikmaktadir.[52,53,54] AVSD morfolojisinin daha iyi
anlasilmasindan ve kalp cerrahisindeki son yillardaki gelismelerden sonra yapilan
daha guncel ¢aligmalarda da sonuglarin Oncekilerle korele oldugu

gOriilmistiir.[55,56]
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3. GEREC VE YONTEM

04.10.2023 tarihli, Protokol No: 8356-GOA ve Karar NO: 2023/31-15 olan
etik kurul onay1 ile Dokuz Eylul Universitesi Tip Fakiltesi Hastanesi Kalp ve Damar
Cerrahisi Anabilim Dali ve S. B. U. Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 ve Cerrahisi
Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Kalp Cerrahisi Bilim Dali’'nda Ocak 2010
tarihinden, Ocak 2023 tarihine kadar komplet AVSD nedeniyle opere olmus hastalar
retrospektif olarak taranmistir. Dokuz Eylil Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi’nde
Ocak 2010 tarihinden 6nce opere olmus hastalarin verilerine ulagilamamistir. Her iki
merkezdeki bitiin hastalar, ilgili hastanelerin cocuk kardiyolojisi ve ¢cocuk kalp
cerrahisi tarafindan dizenli olarak yapilan konseylerde komplet AVSD nedeniyle
cerrahi endikasyon almistir. Gerekli bltun verilerine ulasilamayan hastalar, komplet
olmayan AVSD’si olan hastalar (parsiyel, intermediate vb.), unbalanced komplet
AVSD’si oldugu igin biventrikiler tamire uygun olmayan hastalar ve ek bir
konjenital kardiyak anomalisi olan hastalar (TOF, TAPVD, DORV vb.) ¢alismaya

dahil edilmemistir.

Calisma i¢in toplam 82 hastanin verilerine ulasilabilmistir. Aragtirma
protokolii geregi; bir hasta arsiv verileri eksik oldugu icin, li¢ hasta ayn1 zamanda
TOF da oldugu igin, iki hasta ayn1 zamanda TAPVD da oldugu i¢in, bir hasta da
unbalanced ventrikiil oldugu i¢in ¢caligmadan ¢ikartilmis ve ¢alismaya alinan hasta
sayis1 74 olmustur. Hastalarin gecmis tibbi kayitlarindan operasyon giinii yas ve
agirhiklari, Down Sendromu varligi, ameliyat teknigi, kross-klemp ve KPB sureleri,
yogun bakim ve hastanede yatig sureleri ve ameliyat 6ncesi ve sonrast

ekokardiyografi sonuglarina ulagilmistir.

Cerrahi teknik olarak 19 hastada (%25,7) ¢ift yama, 55 hastada (%74,3)
modifiye tek yama uygulanmustir. Cerrahi tekniklerin detaylar1 daha 6nce

anlatilmigtir.
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Butlin hastalarin operasyon oncesi, operasyon sonrasi yogun bakim ve 1. ay
ve 6. ay kontrol ekokardiyografileri, merkezlerin ¢cocuk kardiyoloji ekipleri
tarafindan yapilmis olup hastane verilerinden retrospektif olarak taranmustir.
8mm’den biyik olan inlet VSD’ler, genis VSD olarak kabul edilmistir. Preoperatif
PAB degerleri ve postoperatif donemde PAB yiiksekliginin devam edip etmedigine
CV doppler ekokardiyografi ile parasternal kisa eksende bakilmistir. 36mmHg’ya
kadar olan basing degerleri normal olarak kabul edilmistir. Bu degerin Ustu yiksek
olarak kabul edilmistir. Postoperatif donemde anlamli rezidii ASD veya VSD varligi
CV doppler ekokardiyografi ile degerlendirilmistir. 3mm’den genis ¢captaki rezidi
akim anlaml olarak kabul edilmistir. LAVV ve RAVYV regurjitasyon dereceleri
renkli doppler ekokardiyografide goriilen jet akimin genisligine gore yok/minimal(0),
hafif(1), orta(2) ve ciddi(3) olarak derecelendirilmis, yine LAVV ve RAVV ig¢in orta
ve ciddi regurjitasyon dereceleri anlamli kabul edilmistir. Postoperatif donemde
LVOT darlig1 olup olmadigini degerlendirmek i¢in CV doppler ekokardiyografide
apikal bes bosluk goruntiide LV ¢ikim yolu anlik tepe akimi 6l¢imu yapilmstir.

36mmHg’ye kadar olan basing degerleri normal, st darlik olarak kabul edilmistir.
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4. ISTATISTIK VE BULGULAR

Tanimlayici istatistikler kisminda kategorik degiskenler say1 ve ylzde
verilerek, strekli degiskenler ise ortalamazstandart sapma ve ortanca (en kictk-en
biylk deger) ile sunulmustur. Hastanin operasyon guni yasi ve agirligi, peroperatif
kross-klemp ve KPB sreleri ve operasyon sonrasi yogun bakim ve hastane yatis
sreleri gibi 6lgtmle belirtilen veri analizinde normal dagilima uygunluk durumuna
gore t-testi ya da Mann-Whitney U testi, korelasyon i¢in Spearman ya da Pearson
testi kullanilmistir. Hastanin cinsiyeti, Down sendromu varligi, mortalite, operasyon
teknigi, postoperatif LAVV ve RAVYV regurjitasyon dereceleri, reoperasyon
gereksinimi, preoperatif ve postoperatif PAB yiiksekligi varligi ve postoperatif
LVOT darlig1 varlig1 gibi sayimla belirtilen degisken analizinde de ki kare testi,
gerektiginde de fisher testi kullanilmistir. Anlamlilik diizeyi p<0,05 olarak kabul
edilmigtir. Veriler SPSS 29.0 paket programinda degerlendirilmistir.

Bu ¢alismaya Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Kalp
cerrahisi kliniginden 38 ve S. B. U. Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklar: ve Cerrahisi
Egitim ve Arastirma Hastanesi Kalp cerrahisi kliniginden 36 olmak Uzere, komplet

AVSD nedeniyle opere edilmis 74 hasta kabul edilmistir.

Hastalarin 45’1(%60,8) Down sendromu tanist almis olup, 29’u(%39,2) Down
sendromlu degildir.(Tablo 1) Bunun disinda postoperatif komplikasyonlar kisminda
da detaylica anlatildig1 (izere hastalarin operasyon zamanindaki yaslari ve agriliklari
ile preoperatif donemde var olan ve 0zellikle postoperatif donemde de devam eden
PHT da cerrahi sonuglar etkileyen faktorler arasindadir.

Calismamizda hastalarin ortalama operasyon glinl yas1 7,60(x4,178) ay ve bu
parametrenin ortancasi 6,75(2-25) olarak bulunmustur. Hastalar1 operasyon guni
yaslarina gore grupladigimiz zaman da ‘<6 ay’ grubunda 36(%48,6), ‘>6 ay’
grubunda da 38(%51,4) hasta oldugu gorilmistiir.
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Calismamizda hastalarin ortalama operasyon giinl agirliklart 5,57(x1,544) kg
ve bu parametrenin ortancasi 5,15(3,10-12) olarak hesaplanmistir. Hastalari
operasyon giinii agirliklarina gore gruplandirdigimiz zaman ise; ‘<5kg’ grubunda
37(%50), “>5kg’ grubunda da 37(%50) hasta oldugu goriilmiistiir. (Tablo 1)

Hastalarin 26’sinin(%35,1) preoperatif donemde PAB’lar1 normal olarak
g6zlemlenirken 48’1(%64,9) gibi blyuk bir kisminin ise preoperatif donemde
PAB’larinin yiiksek oldugu gozlenmistir. (Tablo 1) Preoperatif donemde PAB degeri
yuksek olarak gozlenen 48 hastadan 19’unun(%39,6) da postoperatif dénemde

PHT’ unun devam ettigi gérilmiistiir.

Hastalar1 AVSD’nin inlet VSD komponentinin derinligine gore grupladigimiz
zaman; “>8mm’ grubunda 30(%40,5), ‘<8mm’ grubundaysa 44(%59,5) hasta oldugu
gOriilmiistiir. (Tablo 1) Ayrica genis VSD’si olan 30 hastalik gruptaki 25(%83,3)
hastanin Down sendromlu oldugu, 5(%16,7) hastaninsa olmadig: dikkat ¢ekmistir.
Bu da Down sendromu olan hastalarda inlet VSD komponentinin, Down sendromu

olmayanlara gore daha derin oldugunu gostermektedir.(p=0,001)
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Tablo 1. Aragtirmaya dahil edilen hastalarin demografik verileri

Down Sendromu n(%o)

Ortanca (min-maks)

Var 45(%60,8)
Yok 29(%39,2)
Operasyon giinii yas (ay)

Ortalama (xstandart sapma) 7,60(%4,178)
Ortanca (min-maks) 6,75(2-25)
Operasyon giinii yas (ay)

‘<6 ay’ n(%) 36(%48,6),
‘>6 ay’ n(%) 38(%51,4)
Operasyon gunu agirhik (kg)

Ortalama (+standart sapma) 5,57(+1,544)

5,15 (3,10-12)

Operasyon gunu agirhk (kg)

‘>8mm’ n(%)

<5kg’ (%) 37(%50)

“>5kg’ n(%) 37(%50)

Inlet \VSD derinligi (mm)

‘<8mm’ n(%) 44(%59,5)
30(%40,5)
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Postoperatif, 1. ay ve 6. ay EKO kontrollerinde LAVV ve RAVV
regurjitasyon derecelerine baktigimiz zaman; LAVYV icin postoperatif donemde
reglrjitasyon dereceleri yok/minimal(0) ve hafif(1) olan hastalarin sayis1 42(%56,8),
orta(2) ve ciddi(3) olan hastalarin sayis1 da 32(%43,2) olarak goriilmiistiir. RAVV
icin ise hasta sayilar1 sirasiyla 43(%58,1) ve 31(%41,9) olmustur. Hastalarin 18’1 ilk
30 gln icerisinde yasamin yitirdigi i¢in 56 hastanin 1. ay kontrol EKO’larina
bakilabilmistir. LAVV i¢in postoperatif 1. ay kontrol EKO’larda regdirjitasyon
dereceleri yok/minimal(0) ve hafif(1) olan hastalarin sayis1 39(%69,6), orta(2) ve
ciddi(3) olan hastalarin sayis1 da 17(%30,4) olarak gériilmiistiir. RAVV icin ise hasta
sayilar sirastyla 42(%75) ve 14(%25) olmustur. Bir hasta da postoperatif 63. giinde
yasamini yitirdigi i¢in 55 hastanin 6. ay kontrol EKO’larina bakilabilmistir. LAVV
icin postoperatif 6. ay kontrol EKO’larda regirjitasyon dereceleri yok/minimal(0) ve
hafif(1) olan hastalarin sayis1 52(%94,5), orta(2) ve ciddi(3) olan hastalarin sayisi da
3(%5,5) olarak gortilmiistiir. RAVYV igin ise hasta sayilari sirasiyla 49(%89,1) ve
6(%10,9) olmustur. (Grafik 1)

Grafik 1. Hastalarin EKo sonu¢larindaki kapak yetmezlik derecelerine gore
dagilim grafigi
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Calismaya dahil edilen 74 hastadan 26’sinda(%31,7) komplet AVSD’ye
PDA’nin, 8’inde(%9,76) sekundum ASD’nin, 2’sinde(%2,4) muskuler VSD’nin,
2’sinde(%2,4) de hem sekundum ASD hem de PDA’nin eslik ettigi
gorilmistiir.(Grafik 2)

Grafik 2. Komplet AVSD'ye eslik eden dogumsal kardiyak anomalilerin
grafiksel olarak gosterimi

HPDA msek.ASD m musk. VSD sek. ASD ve PDA  H sadece komplet AVSD

20



4.1. Mortalite Tliskisi

Calismaya dahil edilen 74 hastadan 19’u yasamini yitirmistir. Sonug olarak
calismanin yapilmis oldugu kliniklerde komplet AVSD cerrahisi gegiren hastalarin
mortalitesi %25,7’dir. Bahsi gecen 19 hastadan 18’1(%94,7) ilk 30 giin icerisinde
yasamini yitirmistir ve 15(%78,9) hastada ekstitus sebebi diisii kalp debisi, 2(%10,5)
hastada sepsis olarak gozlenmistir. 1(%5,3) hasta ise cerrahi kanama nedeniyle
postoperatif 0. glinde tekrar opere edilmistir; ancak hasta yine de kurtarilamamustir.
Taburculuga kadar gegen surede yasamin yitiren 1(%5,3) hasta ise sepsis nedeniyle

63 giin yogun bakimda kaldiktan sonra yasamini yitirmistir.(Tablo 3)

Hastalar1 Down sendromlu olanlar ve olmayanlar olarak grupladigimiz
zaman; Down sendromlu gruptaki 45 hastanin 12°si(%26,7), Down sendromlu
olmayan gruptaki 29 hastanin ise 7’sinin(%24,1) yasamini yitirdigi goriilmiistiir.

(Tablo 2) Ancak; bu sonug istatistiki olarak anlamli ¢gikmamustir. (p=0,808)

Hastalar1 operasyon giinli yasa gore grupladigimiz zaman da ‘<6 ay’
grubunda bulunan 36 hastanin 11’i(%30,6), “>6 ay’ grubunda bulunan 38 hastanin
ise 8’inin(%21,1) yasamin yitirdigi gorilmistiir(Tablo 2); ancak bu degerler de
istatistiki olarak anlamli ¢itkmamustir. (p=0,350)

Hastalar1 operasyon giiniindeki agirliklarina gore grupladigimiz zaman ise;
‘<5kg’ grubundaki 37 hastadan 13’0niin(%15,85), ‘>5kg’ grubundaki 37 hastanin da
6’smin(%16,2) yasamini yitirdigi gozlenmistir. (Tablo 2) Bu gruplar arasinda da

mortalite agisindan anlamli fark gézlenmemistir. (p=0,062)
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Son olarak hastalar1 preoperatif ve postoperatif PAB degerlerine gore
grupladigimizda; preoperatif donemde PAB degeri normal olan 26 hastadan
4’0nin(%15,4), yuksek olan 48 hastadan da 15’inin(%31,3) yasamin yitirdigi
gozlenmistir.(Tablo 2) Her ne kadar bu gruplar arasinda yiizdesel olarak fark gorlse
de istatistiki olarak anlamli farklilik saptanmamustir.(p=0,136) Preoperatif donemde
PAB yiiksekligi olan 48 hastay1 kendi iginde degerlendirdigimiz zaman ise PAB
yiiksekligi postoperatif dénemde devam etmeyen 29(%60,4) hastada mortalite
gbzlenmedigi, devam eden 19(%39,6) hastadan ise 15’inin(%78,9) yasamini yitirdigi
gozlenmistir. Dolayisiyla hastalarda preoperatif donemde kalict PHT gelismis

olmasi, mortaliteyi anlaml diizeyde arttirmaktadir sonucu ¢ikmaktadir. (p<0,001)

Tablo 2. Hasta gruplar: ile mortalite arasindaki iliski

Mortalite Mortalite
Var Yok

Down Sendromu n(%o)

Var 12(%16,2)  33(%44.6)

Yok 7(%9,5) 22(%29,7)
Preoperatif PAB yiiksekligi n(%)

Var 15(%20,3)  33(%44.6) 0,136

Yok 4(%5,4) 22(%29,7)
Operasyon giinii yas (ay)

‘<6 ay’ n(%) 11(%14,9)  25(%33,8) 0,350

*>6 ay’ n(%) 8(%10,8)  30(%40,5)

Operasyon guni agirhik (kg)

‘<5kg’ (%) 13(%17,6)  24(%32,4) 0,062

‘5-10kg aras1’ n(%) 6(%8,1) 31(%41,9)
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Tablo 3. Yasamun yitiren hastalarin bazi 6zellikleri

Eksitus Down Operasyon Operasyon Eksitus Postoperatif
Gund  Sendromu  GUnU Yas  GUnU Agirhk Sebebi PAB
1 Yok 5ay 4,2kg dkd Yuksek
1 Yok 55 ay 5,6kg dkd Yiksek
7 Var 5ay 3,8kg dkd Yiksek
6 Var 10 ay 5,7kg sepsis Yksek
4 Var 13 ay 7,3kg dkd Yiksek
4 Var 55ay 4,5kg dkd Yiksek
3 Var 4 ay 4kg dkd Normal
0 Yok 4 ay 5kg cerrahi kanama Yiksek
7 Yok 2 ay 6,75kg dkd Yiksek
19 Var 8,5 ay 4,1kg dkd Normal
2 Var 7 ay 4,8kg dkd Yiksek
11 Yok 6 ay 3,8kg sepsis Normal
1 Var 5 ay 4,8kg dkd Yuksek
0 Yok 7 ay 4,8kg dkd Yiksek
6 Var 4 ay 4,6kg dkd Yuksek
19 Var 10 ay 5kg dkd Yuksek
3 Var 10 ay 8kg dkd Yiksek
7 Var 8 ay 7,5kg dkd Yiksek
63 Yok 4 ay 4,2kg sepsis Normal

dkd=diisiik kardiyak debi
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4.2. Cerrahi Teknik ve Kross-Klemp ile KPB Sureleri

Hastalarin 55’1(%74,3) modifiye tek yama, 19°u(%25,7) ise ¢ift yama teknigi
ile opere edilmistir. BUtlin vakalarin ortalama kross-klemp stresi 77,58(x22,582)dk
ve bu parametrenin ortanca degeri 76 (30-147)dk, ortalama KPB siiresi ise
116,31(+£28,764)dk ve bu parametrenin ortanca degeri 117,5(60-184)dk olarak
bulunmustur. Operasyon teknigine gore ayiracak olursak da modifiye tek yama
yapilan hastalarda ortalama kross-klemp stresi 70 (£18,321)dk ve ortanca 71(30-
109)dk, ortalama KPB siresi 108,44(+26,630)dk ve ortanca 102(60-184)dk; cift
yama yapilanlarda da ortalama kross-klemp siiresi 99,53(+19,420)dk ve ortanca
100(71-147)dk, ortalama KPB suresi 139,11(x22,136)dk ve ortanca 140(96-177)dk
olarak karsimiza ¢ikmistir.(Tablo 3) Operasyon tekniklerine gore ortalama kross-
klemp ve KPB sureleri, Mann-Whitney U testi yapilarak karsilastirildiginda ise;
modifiye tek yama teknigi kullanildiginda ¢ift yama teknigine gore anlamli diizeyde
daha kisa ¢ikmaktadir.(hem kross-klemp hem de KPB i¢in p<0.001) Yogun bakim ve
hastane yatis streleriyle cerrahi teknik arasindaysa anlamli iligki bulunmamustir.(YB

icin p=0,462, hastane yatisi icin p=0,677)

Bu hastalarin cerrahi teknige bakilmaksizin ortalama kross-klemp ve KPB
strelerine baktigimiz zaman; “>8mm’ grubunun ortalama kross-klemp siresi
88,33(x23,641)dk ve ortanca 86,50(45-147)dk, ortalama KPB siiresi
127,53(x£27,889)dk ve ortanca 129(73-177)dk iken ‘<8mm’ grubunda ortalama
kross-klemp siresi 70,25(x£18,792)dk ve ortanca 70,50(30-117), ortalama KPB stresi
108,66(+£27,061)dk ve ortanca 99,50(60-184) olarak bulunmustur.(Tablo 4)
Dolayisiyla inlet VSD komponentinin 8mm’den derin olmasinin kross-klemp ve
CPB surelerini istatistiki olarak anlamli diizeyde uzattigin1 sdylemek mimkunddir.
(sirastyla p=0,001 ve p=0,007)
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Genis inlet VSD’si olan 30 hastadan 18’i1(%60) ¢ift yama teknigiyle,
12’si(%40) ise modifiye tek yama teknigiyle opere edilmistir. Modifiye tek yama

teknigiyle opere edilen ve ayn1 zamanda da Down sendromlu olan 1 hasta AVSD

operasyonundan 3,5 yil sonra LVOT obstriiksiyonu nedeniyle tekrar opere edilmek

zorunda kalinmustir.

Tablo 4. Inlet VSD derinligi ve Operasyon tekniginin Kross-klemp ve KPB

surelerine etkisi

inlet VSD

Derinligi

Operasyon

Teknigi

‘<8Bmm’

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)
‘>8mm’

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)

p

Modifiye Tek Yama
Ortalama (+standart sapma)
Ortanca (min-maks)

Cift Yama

Ortalama (xstandart sapma)

Ortanca (min-maks)

p

Kross-Klemp

70,25(+18,792)
70,50(30-117)

88,33(+23,641)
86,50(45-147)
0,001

70(+18,321)
71(30-109)

99,53(+19,420)
100(71-147)
<0.001

KPB

108,66(+27,061)
99,50(60-184)

127,53(+27,889)
129(73-177)
0,007

108,44(+26,630)
102(60-184)

139,11(+22,136)
140(96-177)
<0.001

25



4.3. Yogun Bakim ve Hastane Yatis Streleri

Hastalarin ortalama ve ortanca yatis sireleri hesaplanirken taburculuga kadar
gecen sure icerisinde mortalite gelisen hastalarin yatis siireleri hesaba katilmamustir.
Ayrica iki hastanin da yatis streleri AVSD operasyonu sonrasinda, biri postoperatif
1. ikincisi de postoperatif 7. glinde, cocuk cerrahi tarafindan acil operasyona alindigi
icin dikkate alinmamustir. Dolayisiyla hesaplamada kullanilan parametreler sag kalan
53 hastaya aittir. Hastalarin ortalama yogun bakimda yatis stresi 11,43(+11,456) gin
ve ortancasi 7(2-52) gundur. Ortalama hastanede yatis stresi ise 17,94(x£11,203) gin
ve ortancast 12(7-53) olarak hesaplanmistir.

Operasyon giinii yas gruplarinin ortalama yatis stirelerine baktigimizda; ‘<6
ay’ grubunun ortalama yogun bakimda yatis stiresi 16,13(x£13,046) glin ve ortancasi
12(4-52) gun, hastanede ortalama yatis stresi 21,79(x11,613) guin ve ortancasi
21,50(9-51) olarak hesaplanmistir. “>6 ay’ grubunda ise ortalama yogun bakimda
yatig suresi 7,55(x8,335) ve ortanca 5(2-42) gun, ortalama hastane yatis stresi
14,76(%£9,956) ve ortanca 12(7-53) gundir.(Tablo 5) Bu sireleri Mann-Whitney U
testi yaparak karsilastirdigimiz zaman hastalarin operasyon yasi kiigiildiik¢e yogun
bakim ve hastanede yatig surelerinin istatistiki olarak anlamli dlizeyde arttigi1 sonucu
¢ikmaktadir. (sirasiyla p=0,002 ve p=0,006)

Operasyon gunu agirlik gruplarina baktigimiz zaman ise; ‘<5kg’ grubunda
ortalama yogun bakim yatig suresi 15,91(x13,631) gun ve ortanca 9,5(2-52),
ortalama hastane yatis stiresi 21,50(x12,459) ve ortanca 20(9-53) gun olarak
karsimiza ¢ikmustir. “>5kg’ grubundaysa ortalama yogun bakim yatisi 8,26(+£8,505)
gun ve ortanca 5(2-42) ve ortalama hastane yatis1 15,42(+9,646) ve ortanca 12(7-51)
gundur.(Tablo 5) Bu sonuglar1 da Mann-Whitney U testi yaparak karsilastirdigimizda
hastalarin operasyon gunu agirligr arttikga yogun bakim ve hastane yatis stirelerinin
istatistiki olarak anlamli dlizeyde azaldigi sonucu ¢ikmaktadir. (sirasiyla p=0,007 ve
p=0,046)
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Hastalarin operasyon guni yasi ve agirhigi disinda, Down sendromu varligi da
yatig surelerini degistiren faktorler arasinda goriinmektedir. Down sendromlu
hastalarin ortalama yogun bakim yatis stresi 13,85(x12,294) giin ve ortalama
hastane yatis stresi 20,64(x£11,056) gun, bu parametrelerin ortancalar1 da 8(2-52) ve
19(7-51) gundir. Down sendromlu olmayanlarda bu sureler sirasiyla 7,45(+8,823) ve
13,50(x10,211), ortancalar1 da 5(2-42) ve 10,5(7-53) gundur.(Tablo 5) Bu sonuglar:
da Mann Whitney U testi yaparak karsilastirdigimizda Down sendromlu hastalarin
yogun bakim ve hastane yatis surelerinin, Down sendromlu olmayanlara gore
istatistiki olarak anlamli diizeyde daha uzun oldugu gorulmektedir. (YB yatist i¢in
p=0,006, hastane yatis1 icin p=0,003)

Hastalarin inlet VSD derinligine gore ortalama yogun bakim ve hastane yatis
stirelerine baktigimiz zamansa; “>8mm’ grubundaki hastalarin ortalama yogun bakim
yatig suresi 13,04(x12,794) gln ve ortalama hastanede yatis stresi 18,21(+10,099),
ortancalari da 8(2-52) ve 14,5(8-51) giin iken ‘<8mm’ grubunda bu sireler sirasiyla
10,1(%10,259) giin ve 17,72(£12,215), ortancalar1 da 6(2-42) ve 12(7-53) gunddr.
(Tablo 5) Bu sureler baz alindiginda inlet VSD derinliginin, kross-klemp ve KPB
stireleri Uzerine anlamli etkisi olmasin ragmen, yogun bakim ve hastane yatis
strelerini degistirmedigi sonucu ¢ikmaktadir.(YB yatist i¢in p=0,189 ve hastane
yatisi icin p=0,385)
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Tablo 5. Hasta gruplarinin ortalama yogun bakim ve hastane yatis sureleri

Down

Sendromu

Operasyon

Giinii Yas

inlet VSD

Derinligi

Operasyon
Gunu
Agirhk

Var

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)

Yok

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)

p

‘<6 ay’

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)

>6 ay’

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)

p

‘<8mm’

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)
>8mm’

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)

p

‘<5kg’

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)

>5kg’

Ortalama (xstandart sapma)
Ortanca (min-maks)

p

YB yatis

13,85(12,294)
8(2-52)

7,45(8,823)
5(2-42)
0,006

16,13(13,046)
12(4-52)

7,55(8,335)
5(2-42)
0,002

10,1(10,259)
6(2-42)

13,04(12,794)
8(2-52)
0,189

15,91(13,631)
9,5(2-52)

8,26(8,505)
5(2-42)
0,007

Hastane yatis

20,64(+11,056)
19(7-51)

13,50(+10,211)
10,5(7-53)
0,003

21,79(+11,613)
21,5(9-51)

14,76(+9,956)
12(7-53)
0,006

17,72(+12,215)
12(7-53)

18,21(10,099)
14,5(8-51)
0,385

21,5(12,459)
20(9-53)

15,42(9,646)
12(7-51)
0,046
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4.4. Postoperatif Donem EKO Sonuglari

Daha Once de belirtildigi gibi postoperatif donemde sag ve sol AV kapaklar
icin orta ve ciddi regurjitasyon dereceleri anlamli olarak kabul edilmistir.
Postoperatif donemde yogun bakimda 74 hastaya da EKO yapilmistir. 18 hasta ilk 30
gun icerisinde yasamim yitirdigi i¢in 56 hastanin 1. ay kontrol EKO’lar1
degerlendirilmistir. 19 hasta ilk 6 ay icerisinde yasamini yitirdigi icin de 55 hastanin

6. Ay kontrol EKO’lar1 degerlendirilebilinmistir.

Hastalarin EKO sonuglarinda LAVYV regdirjitasyon derecelerini
degerlendirdigimiz zaman; postoperatif yogun bakim EKO sonuglarinda 32(%43,2)
hastada anlamli regurjitasyon saptandigi ve bunlarm 20°sinin(%62,5) Down
sendromlu oldugu, 42(%56,8) hastadaysa minimal ya da hafif derecede regurjitasyon
oldugu ve bunlarin da 25’inin(%59,5) Down sendromlu oldugu goriilmiistiir. 1. ay
kontrol EKO sonuglarinda 17(%30,4) hastada anlaml1 diizeyde regirjitasyonun
devam ettigi ve bu hastalardan 11’inin(%64,7) Down sendromlu oldugu, minimal ya
da hafif regurjitasyon saptanan 39(%69,6) hastadan da 22’sinin(%56,4) Down
sendromlu oldugu gozlemlenmistir. 6. ay kontrol EKO sonuglarindaysa; 3(%5,4)
hastada anlaml1 diizeyde regurjitasyonun devam ettigi ve bu hastalarin 3’0nlin de
Down sendromlu oldugu, anlamli regirjitasyon saptanmayan 53(%94,6) hastadan da
30’unun(%56,6) Down sendromlu oldugu goriilmiistiir. Ancak bu EKO sonuglarinin
hicbirinde Down sendromlu olan ve olmayan hasta gruplari arasinda istatistiki olarak
anlamli fark bulunmamustir. (postoperatif yogun bakim i¢in p=0,795, 1. ay igin
p=0,562, 6. ay i¢in p=0,137)

Yogun bakim, 1. ay ve 6. ay EKO sonuglarinda anlamli regurjitasyon derecesi
saptanan ve saptanmayan hasta gruplari i¢in yogun bakimda ve hastanede yatis
srelerine baktigimiz zaman da EKO’de anlamli dlizeyde regurjitasyon
saptanmasinin yogun bakim ya da hastane yatigini istatistiki olarak anlamli diizeyde
uzatmadig1 goriilmistiir. (postoperatif yogun bakim igin sirastyla p=0,093 ve
p=0,917, 1. ay i¢in p=0,792 ve p=0,437, 6. ay i¢in p=0,727 ve p=196)
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3 hastanin taburculuk sonrasi tekrar opere edilmesi gerekmistir. flk hasta 10
aylik ve 8kg’ken modifiye tek yama teknigiyle opere edilen ve Down sendromlu
olmayan bir hastadir. 3. ayda ciddi LAVV yetmezligi nedeniyle tekrar opere
edilmistir ve reoperasyon sonrasi kontrollerinde yok/minimal LAVYV yetmezligi
oldugu goriilmiistiir. Ikinci hasta 15 aylik ve 6,3kg iken modifiye tek yama teknigiyle
opere edilmis olan Down sendromlu bir hastadir. 2. ayda ciddi LAVV yetmezligi
saptanmasi Uzerine tekrar opere edilmistir. Reoperasyon sonrasi kontrollerinde
yok/minimal LAVYV yetmezligi oldugu gériilmiistiir. Sonuncu hasta ise 5,5 aylik ve
6kg iken modifiye tek yama teknigiyle opere edilmis, Down sendromlu ve genis inlet
VSD’li bir hastadir. 3,5 yil sonra LVOT obstriiksiyonu nedeniyle tekrar opere

edilmistir. Ayrica bu U¢ hasta i¢cinde mortalite gozlenmemistir.
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4.5. Postoperatif Donemde AV Blok Gézlenmesi

AVSD cerrahisinin 6nemli komplikasyonlarindan birisi de postoperatif
donemde AV blok gelismesidir. Calismanin yapildig: kliniklerde her hastaya
operasyon bitiminde 2 adet ventrikiler internal pace teli takilmistir ve aritmi gelisen
hastalar pacemaker cihazina bagli olarak yogun bakima taginmistir. Calismamizda da
4 hastada postoperatif donemde AV blok gelistigi goriilmiistiir. Bu hastalardan 3’u
Down sendromlu, 1°i ise degildir. Bu degerler arasinda sayisal olarak fark goriintyor
olsa da her iki grupta da AV blok gelisen hasta sayisinin az olmasindan dolayi
istatistiki olarak anlamli fark ¢ikmamustir. (p=0,623) Down sendromlu olan bir hasta
postoperatif 1. giinde, olmayan bir hasta da postoperatif 0. giinde yasamini
yitirmistir. Yine Down sendromlu olan 1 hastanin yogun bakim takibinde sinus
ritmine dondiigii, yani AV blogun kalici olmadigi goriilmiistiir. Down sendromlu
olan son hastada ise AV blok kalic1 oldugu i¢in postoperatif 11. glinde kalic1

pacemaker takilmasi igin tekrar opere edildigi goriilmiistiir. (Tablo 6)

Ayrica AV blok gelisen hastalardan 2’sinin operasyon guninde 4,8kg, 1’inin
5,5kg, sonuncusununsa 7kg oldugu goriilmiistiir. 4,8kg olan iki hastadan biri
postoperatif 0., digeri de postoperatif 1. giinde yasamini yitirmistir. 5,5kg olan hasta
yogun bakim izleminde siniis ritmine donmiistiir. 7kg olan hasta ise postoperatif 11.

gunde kalic1 pacemaker takilmasi icin tekrar opere edilmistir. (Tablo 6)

Sonug olarak ¢aligmaya dahil edilen 74 hastadan sadece 1’inde(%1,4) kalici
AV blok gelismistir. Yine de AV blok gelisen dort hastadan tgiinin Down
sendromlu olmasi ve ikisinin operasyon giiniinde agirliklarinin 5kg’in altinda olmasi,
Down sendromu ve diisiik operasyon agirliginin hastalarin cerrahi diizeltme sonrasi
AV bloklu olarak ameliyattan ¢ikmasi agisindan risk olusturdugunu
diisiindiirmektedir. (Tablo 6)
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Tablo 6. Postoperatif donemde AV blok gelisen hastalarin 0zellikleri

Down Operasyon Operasyon Sag Kalic1t AV
sendromu  guni yas(ay) guni kalim  blok Geligimi
agirlik(kg)
1. Hasta Var 9ay 5,5kg + -
2. Hasta Yok 7 ay 4,8kg Postop -
0 eksitus
3. Hasta Var 5ay 4,8kg Postop -
1 eksitus
4. Hasta Var 22 ay 7Kg + +
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5. TARTISMA

AVSD insidansi her 10.000 canli dogumda 4-5.3 araligindadir ve tim
dogumsal kalp hastalikarinin yaklasik %7°sini kapsamaktadir.[2,3] Komplet
AVSD’li hastalarin cerrahi onarim sonrasi hastane i¢in 61um oranlari, cerrahisinin ilk
yillarinda %30-%50 civarinda gorilmekteyken[38]; 6zellikle AVSD morfolojisi
hakkinda giderek daha fazla bilgi sahibi olmamiz, AVSD’nin cerrahi tekniklerindeki
ve kardiyak cerrahideki genel gelismeler sonucunda giderek azalmis ve azalmaya da
devam etmektedir. Teknoloji, operasyon teknikleri ve defektin anatomi ve
patofizyolojisinin anlasiimasindaki buyik ilerlemelere ragmen, hala %8,7-%21,7
arasinda degisen ciddi mortalitesi bulunmaktadir.[39] Ege Universitesi T1p
Fakiiltesi’nde yapilan bir ¢aligmada da ilk zamanlarda %30 civarinda olan 6lim
oranlarinin, son yillarda %20°nin altina indigi goriilmistiir.[37] Sarisoy ve
arkadaslarinin 2018 yilinda yayinladigi 181’i komplet AVSD olan 314 AVSD’li
hastayla yapilan retrospektif bir ¢alismada; komplet AVSD grubunda mortalite
%12,5 olarak gozlenmistir.[57] Bizim ¢alismamizda da ¢alismaya dahil edilen 74

komplet AVSD’li hastanin mortalitesi %25,7 olarak gorinmektedir.

Gunumuzde komplet AVSD cerrahisinin zamanlamasi i¢in hala kesin bir
Oneri bulunmamaktadir. Cerrahlarin erken cerrahiden ka¢inmasinin 6nemli bir
sebebi, kuclk yaslarda opere edilen hastalarin kapakg¢ik dokularmin ¢ok hassas ve
narin olmasi iken[58], geri doniissiiz PHT un, 6zellikle Down sendromlu hastalarda,
6 aydan bile daha dnce gelisebiliyor olmasi erken cerrahinin 6nemli oldugunu
diistindirmektedir.[59] Michielon ve arkadaslari yaptiklar1 ¢alismada; dort aydan
once opere edilen hastalarin mortalitesinin, dort aydan sonra opere edilenlere gore
anlamli duzeyde daha yuksek oldugunu géstermistir.[60] Stellin ve arkadaglar1 da
yaptiklar1 ¢alismada; ¢ aydan énce opere edilen hastalarin mortalite oranlarinin, U¢
aydan sonra opere edilenlere gore anlamli diizeyde daha az oldugunu
gbzlemlemistir.[61] cerrahi onarimin yapildig: yas ile mortalite arasinda iliski
olmadigini[62] diisiindiiren ¢aligmalar da bulunmasina ragmen, bir¢ok cerrah
tarafindan, cerrahi diizeltmenin yasamin ilk 4-6 ayi igerisinde yapilmasinin iyi sonug
verdigi diisiiniilmektedir.[55,63,64]
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Zamanlama i¢in 6nemli oldugu diisiiniilen faktorlerden biri de hastalarin
opere oldugu zamanki agirliklaridir. Gunther ve arkadaslarinin 167°si komplet
AVSD olan 340 AVSD’li hastayla yaptigi ve 1998 yilinda yayinlanan bir ¢alismada;
hem 6 ayliktan kliclikken hem de 5kg’in altindayken opere olmanin mortaliteyi
anlamli Ol¢ude arttirdig1 sonucu ¢ikmistir.[77] Daha yakim zamanli ¢aligmalar ise bu
sonucu desteklememektedir. Prifti ve arkadaslarinin 2004’te yayinlanan ve 190
hastayla yapilan retrospektif bir ¢alismasindaysa; 5kg’in altinda olan grupta hem
yogun bakim yatis1 hem de entiibe kalma surelerinin anlamli diizeyde uzun
¢ikmasina ragmen, mortalitenin benzer oldugu goriilmiistiir.[ 78] Al-Hay ve
arkadaglarinin 147 hastayla yaptig1 ve 2002 yilinda yayimlanan bir ¢calismada
mortalite gdzlenen grupta ortanca yas 5,5 ay ve ortanca agirlik 4,9kg iken
g6zlenmeyen grupta ortanca yas 5,2 ay ve ortanca agirlik 5,3kg olarak bulunmustur,
dolayisiyla bu ¢alismada da operasyon yasi ve agirliginin mortaliteyi etkilemedigi
sonucu ¢ikmustir.[66] Yine Dodge-Khatami ve arkadaslarinin 2008 yilinda yaptigi
caligmada; tekrar opere olmak zorunda kalan hastalarin agirliklarinin ortancasi 3,5kg
iken bitiin hastalarin agirliklarinin ortancasi ise 5,9kg olarak gortilmiistiir. Bunun

disinda agirliga gore gruplar arasinda anlamli fark saptanmamistir.[39]

Bizim ¢alismamizda da agirlik mortaliteyi anlamli olarak
etkilemezken(p=0,062), diisiik agirlikli hastalarin yogun bakim ve hastanede yatis
strelerinin anlamli diizeyde uzun oldugu gériilmiistiir.(sirastyla p=0,007 ve p=0,046)
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Komplet AVSD cerrahisinde genel kani, cerrahi onarimin hastanin yagsaminin
ilk y1l1 igerisinde ve hastanin genel durumu elverdigince dort ile alt1 ay arasinda[43]
yapilmasi yonindedir; ¢linki ilk alt1 ay icerisinde pulmoner vaskiler hastalik
gelisebilecegi, 12 ayda ise ileri seviye sayilabilecek yapisal bozukluklarin
goriilebilecegi konusunda fikir birligi vardir.[44] Azzab ve arkadaslarinin 2021
yilinda yaptig1 bir ¢alismada yaslari alt1 aydan kiglik olanlarla olmayanlar arasinda
istatistiki agidan bir fark olmadig, kiiglk operasyon yasinin sadece yogun bakimda
yatis suresi ve postoperatif komplikasyonlari arttirdigi 6ne stirtilmiistiir.[56] Yine Atz
ve arkadaglar1 2011 yilinda yaptiklari bir ¢alismada 2,5 ayliktan kiigiikken opere
edilen hastalarin biylk olanlara gére yogun bakimda yatis siirelerinin daha uzun
oldugu ve daha fazla postoperatif komplikasyon gelistigini gozlemlemis; ancak
mortalite agisindan bir fark saptamamislardir.[55] Dodge-Khatami ve arkadaslarinin
2008 yaptig1 ayni ¢alipgsmada da 3 ayliktan kiiglikken opere edilen hastalarin, biiyiik
olanlara gore erken reoperasyon agisindan risk altinda olduklarini belirtmistir. Ama

mortalite agisindan bir fark saptamamislardir.[39]

Bizim calismamizda da hastlarin 36’s1 alt1 ayliktan kiicikken opere edilmis
ve bu hastalarin 11’1 yasamini yitirmistir. Alt1 ayliktan buylkken opere edilen 38
hastadan da 8’i yasamin1 yitirmistir Ve hasta gruplar1 arasindaysa istatistiki olarak
anlamli fark saptanmamustir. (p=0,350) Ancak alt1 ayliktan klclikken opere edilen
grupta ortalama yogun bakim ve hastane yatis sureleri ortalama 16,13(+13,046) ve
21,79(x11,613) glin iken alt1 ayliktan biyun olan hastalarda bu sireler ortalama
7,55(%8,335) ve 14,76(%£9,956) giin olarak karigimiza ¢ikmugtir.(sirasiyla p=0,002 ve
p=0,006)
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Down sendromlu hastalar ise artik AVSD igin riskli bir grup olmaktan
cikmistir. Azzab ve arkadaslarinin yaptig1 calismada da Down sendromlu olan ve
olmayan gruplar arasinda mortalite agisindan anlamli fark ¢itkmamus, hatta Down
sendromlu gruptaki hastalarin postoperatif dénemde anlamli LAVV yetmezligi
goriilme sikliginin daha az oldugu, bu hastalarin reoperasyon sonrasi sonuglarinin da
daha iyi oldugu gozlenmistir.[56] Atz ve arkadaglarinin 2011 yilinda 120 hasta
Uzerinde yaptig1 prospektif bir calismada da Down sendromlu olan ve olmayan
gruplar arasinda mortalite agisindan anlamli fark saptanmamus, postoperatif donemde
orta ya da ciddi sol AV kapak yetmezliginin gortilme sikligi Down sendromlu
olmayan grupta anlaml diizeyde daha sik saptanmasina ragmen, postoperatif birinci
ve altinct aylarda bu fark anlamli ¢itkmamustir.[55] Al-Hay ve arkadaslarinin da 2003
yilinda 147 hastada yaptigi retrospektif bir calismada da yine Down sendromlu
olanlar ve olmayanlar arasinda anlamli fark saptanmamis ve Down sendromlu

hastalarda reoperasyon riskinin daha diisiik oldugu gézlenmistir.[66]

Bizim ¢alismamizda da Down sendromlu gruptaki 45 hastanin 12°si(%26,7),
Down sendromlu olmayan gruptaki 29 hastanin ise 7’sinin(%24,1) yasamini yitirdigi
goriilmiistiir. Bu da Down sendromunun mortalite agisindan bir risk faktora
olmadigin1 gostermektedir.(p=0,808) Ancak bizim galismamizda postoperatif yogun
bakim, 1. ay ve 6. ay EKO sonuglarina bakildiginda, Down sendromlu olan ve
olmayan hasta gruplar1 arasinda istatistiki olarak anlamli fark bulunmamustir.

(postoperatif yogun bakim i¢in p=0,795, 1. ay i¢in p=0,562, 6. ay i¢in p=0,137)

Down sendromunun degistirdigi tek faktor ise hastanede yatis streleri olarak
karsimiza ¢ikmistir. Down sendromlu hastalarin ortalama yogun bakim yatis siiresi
13,85(x12,294) gln ve ortalama hastane yatis stiresi 20,64(x11,056) gtin, Down
sendromlu olmayanlarda ise bu sureler sirasiyla 7,45(%8,823) ve 13,5(+10,211) giin
olarak hesaplanmistir. (YB yatis1 i¢in p=0,006 ve hastane yatisi i¢cin p=0,003) Sonug
olarak Down sendromunun cerrahi sonuglar1 ya da mortaliteyi degistirmedigi; ancak
Ozellikle enfeksiydz sebeplerden dolay1 yogun bakim yatig stiresini ve taburculuga
kadar gecen sureyi arttirarak yine de saglik harcamalari agisindan yuk

olusturabilecegi sonucuna varilmistir.
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Yogun bakimda yatis strelerini uzatan etmenleri daha ayrintili inceledigimiz
zaman da 53 hastadan 14’Unun(%26,4) ortalama yogun bakimda yatis suresi olan
11,43(x11,456) glnden daha uzun yattig1 gortilmiistiir. Bu hastalardan sadece
2°si(%14,3) Down sendromlu degildir. Ayrica bu 14 hastalik gruptaki 12(%85,7)
hasta 6 aylik ya da daha kiiglikken opere edilmistir ve yine bu gruptaki 10(%71,4)
hastanin da agirliklar1 5kg ya da altindadir. 14 hastanin 10’unda(%71,4) yatis
siresini uzatan etmenin enfeksiyoz sebepler oldugu goriilmiistiir. 1 hastanin idrar
kiltdrinde maya tiremistir. 1 hastanin kan kultirlerinde Candida Albicans tiremistir.
4 hastada pndmoni gelismistir. 4 hastada da odak saptanamamasina ragmen ates
yiiksekligi ve/veya laboratuvar degerlerinde enfeksiydz parametrelerin yiikselmis
olmas1 nedeniyle profilaktik antibiyoterapi disinda antibiyotik tedavi baslandig
gozlenmistir. Enfeksiydz sebep gézlenmeyen dort hastadan da birinde her iki tarafta
da pndmotoraks gelismis, Uciinde de hastalar uzun stire mekanik ventilatorden

ayrilamamustir.(Tablo 7)

Yasamin yitirdigi igin yatis sliresi hesaplamasina katilmayan U¢ hastada da
uzun yogun bakim yatig suresi gozlenmistir. 63. giinde yasammnu yitiren bir hastada
sebep septik soktur. Diger iki hasta da 19. giinde yasamini yitirmistir ve iKisi de
ameliyathaneden yogun bakima ECMO destegiyle getirilmistir ve eksitus sebepleri
de diistik kardiyak debidir.
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Tablo 7. Uzamis yogun bakim yatisi gozlenen hastalarin bazi 6zellikleri

YB’da Uzun Yatis
Sebebi

Idrar kulturiinde maya

Uremesi
Pnémoni

Pnomoni

Odak belirlenemeyen
enfeksiyon
Kan kiltarande

Candida Albicans
Odak belirlenemeyen

enfeksiyon

Odak belirlenemeyen

enfeksiyon
Pnomoni

Odak belirlenemeyen

enfeksiyon
Uzamis entiibasyon

Uzamus entiibasyon
Pnémoni
Uzamis entiibasyon

Bilateral pnémotoraks

Down Sendromu

Varhg
Var

Var
Var

Yok

Var

Var

Var

Var

Var

Var

Var
Var
Yok
Var

Operasyon GUnu
Yas

2ay

6 ay
55ay
7,5 ay
3ay

4 ay

5ay
5,5 ay
4 ay
3,5ay

2 ay
S5ay
4 ay
11 ay

Operasyon GUnu
Agirhk

3,8kg
4,8kg
5kg
3,8kg
4,4kg

5kg

4,8kg
6kg

5,6kg
5kg

3,1kg
4,9kg
5,5kg
6,2kg
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Preoperatif donemde var olan PHT un cerrahi sonuglart kot etkileyen
faktorlerden biri oldugu bilinmektedir; ancak yeterli pulmoner kan akimina sahip
hastalarda operasyon zamaninda yapilirsa, postoperatif donemde PHT un
gerileyebildigi bilinmektedir.[42] Cai ve arkadaglarinin 150 AVSD’li hastada yapmis
oldugu calismada da mortaliteyle sonucglanan sekiz hastanin besinde, preoperatif

donemde PHT oldugu goriilmiistiir.[65]

Bizim c¢alismamizda da preoperatif dénemde PAB degeri normal olan 26
hastadan 4’0niin(%15,4), yiksek olan 48 hastadan da 15’inin(%31,3) yasamini
yitirdigi gdzlenmistir ve bu sonug istatistiki olarak anlamli degildir.(p=0,136) Ancak;
preoperatif donemde PAB yiiksekligi olan 48 hastay1 kendi iginde degerlendirdigimiz
zaman ise PAB yiiksekligi postoperatif dénemde devam etmeyen 29(%60,4) hastada
mortalite gozlenmedigi, devam eden 19(%39,6) hastadan ise 15’inin(%78,9)
yasamini yitirdigi gdzlenmistir.(p<0,001) Dolayistyla preoperatif donemde pulmoner
arter basinci yiiksekligi mortaliteyi degistirmese de kalici PHT gelismesinin

mortaliteyi anlamli olarak degistirdigi sonucu ¢ikmaktadir.

Preoperatif donemde gelismis olan PAB yiiksekligi cerrahi onarimin
sonuglarini da kotu etkileyebilmektedir. Calismamizda postoperatif donemde PAB’1
normale donen 29 hastadan 9’unda(%18,8) anlamli LAVV yetmezligi gorullrken
PAB’1 yliksek devam eden 19 hastadan ise 13’tinde(%27,1) anlamli yetmezlik
gbzlenmistir. (p=0,011) Ancak bu fark 1. ay kontrolleri ve sonrasinda

gozlenmemistir. (p=0,276)
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Cerrahi sonrasi sag AV kapak komplikasyonu ya da sol AV kapak darligi
nadir gorulmektedir; ancak glntimizde peroperatif transozofajiyel ekokardiyografi
gibi gorintileme yontemleriyle onarim sonrasi kapak fonksiyonlarinin ameliyat
esnasinda dahi degerlendirilebilmesine ragmen, sol AV kapak yetmezligi hala
reoperasyon icin en sik sebep olarak gorilmektedir.[35] Dodge-Khatami ve
arkadaglarinin, komplet AVSD nedeniyle cerrahi onarim yapilan 81 hastada yaptig:
caligmada da biitiin hastalarin intraoperatif transdzofajiyel ekokardiyografi ile
degerlendirilmesine ve hafif sol AV kapak yetmezliginden daha fazla kacak
goriildiigiinde ayn1 seansta tekrar onarim yapilmis olmasina ragmen, reoperasyon
gerektiren yedi hastadan dorduniin sol AV kapak yetmezligi nedeniyle tekrar opere

edildigi goriilmiistiir.[39]

Sol ventrikil ¢ikim yolu darlig ise daha dnce de bahsedildigi gibi aortanin
anormal pozisyonu nedeniyle inlet ve outlet mesafelerinin degismesi sonucu
olusabilen bir komplikasyondur.[26] Nadir gortlmesine ve daha ¢ok parsiyel AVSD
cerrahisi sonrasi olugsmasina ragmen komplet AVSD’lerde de 6nemi g6z ardi
edilemez; ¢unkl sadece rezeksiyon genelde darligin giderilmesine yetmez,

transaortik myektomi ya da modifiye konno prosedirt uygulamak gerekebilir.[35]

Bize de ¢alismaya dahil ettigimiz hastalar1 reoperasyon agisindan
degerlendirdigimiz zaman da sadece 3 hastanin taburculuk sonrasi reoperasyon
gereksinimi oldugu gériilmiistiir. iki hasta postoperatif donemde ciddi LAVV
yetmezligi gorilmesi nedeniyle opere edilmistir. Bu hastalardan biri Down
sendromlu diger ise degildir. Sonuncu hasta ise Down sendromlu degildir ve LVOT
darhigi nedeniyle tekrar opere edilmistir. Her iki gruptaki hasta sayisinin da az

olmasindan dolay1 bu parametre i¢in anlamli istatistiki sonu¢ ¢ikmamustir.
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Komplet AVSD’ler icin baktigimizda; preoperatif donemde sol AV kapak
yetmezligi derecesinin[67] ya da ameliyat igin tercih edilen cerrahi teknigin[68]
postoperatif AV kapak yetmezligi gorilme sikligi ile iliskisi olmadigi goriilmiistiir.
Sol ventrikul papiller kaslarinin abnormalitesi, kapagin cift orifisli olmasi, kleftin iki
tarafindaki yaprakciklarin arasinda ciddi uzunluk farki olmasi gibi sol AV kapagin
ciddi morfolojik bozukluklari ise postoperatif sol AV kapak yetmezligi icin risk
olusturmaktadir.[69]

Calismaya dahil edilen hastalarin hepsi ¢ift yama ya da modifiye tek yama
teknigiyle opere edilmistir. Bazi arastirmacilar tarafindan ¢ift yama teknigi
kullanmanin teorik olarak postoperatif donemde AV kapakgiklarin daha iyi
calismasini saglayacagi icin tek yama teknigine gore daha iistiin oldugu 6ne surilmiis
olsa da[70,71] bu konuyla ilgili yapilan ¢caligmalarda iki teknik arasinda anlamli fark
olusturacak bir sonuca varilamamaistir.[72] Ayn1 zamanda modifiye tek yama
teknigini gelistiren ekip olan Wilcox ve arkadaslar tarafindan yapilan ¢calismada da
modifiye tek yama tekniginin operasyon siresini anlamli 6l¢lide kislatmasina
ragmen, konvansiyonel tekniklerle karsilastirildiginda komplikasyon ve mortalite
yoninden anlamli degisiklige sebep olmadigi goriilmiistiir.[73] Glnlmizde bu
teknik, kiicik VSD komponenti olan hastalarda yaygin olarak kullanilmakta ve VSD
boyutu gozetilmeksizin komplet AVSD’lerde kullanimi giderek yayginlasmaya
devam etmektedir.[38] Nunn ve arkadaslar tarafindan da, %67’si genis VSD
komponentine sahip 128 komplet AVSD’li hastanin modifiye tek yama teknigiyle
opere edildikten sonra, 30 gilinltik mortalitelerinin %1.6 oldugu ve hi¢bir hastanin
rezidii VSD vya da sol ventrikil ¢ikim yolu darligi nedeniyle tekrar operasyon
gereksinimi olmadig: bildirilmistir.[74] GUnlmuzde cerrahi tekniklerin birbirine
tistlinliiglinden ziyade, cerrahin hangi teknikte daha tecriibeli olduguna gore karar

vermesinin uygun olacagi yoninde fikir birligi bulunmaktadir.[43]
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Calismamizda da kullanilan cerrahi teknikler arasinda, kross-klemp ve KPB
stireleri disinda, anlaml fark goriilmemistir. Modifiye tek yama yapilan hastalarda
ortalama kross-klemp siresi 70(x18,321)dk ve ortalama KPB suresi
108,44(£24,630)dK, ¢ift yama yapilanlarda da ortalama kross-klemp stresi
99,53(x19,420)dk ve ortalama KPB suresi 139,11(+22,136)dk olarak karsimiza
cikmistir. (hem kross-klemp hem de KPB i¢in p<0.001) Bunun diginda genis inlet
VSD’si(>8mm) olan 30 hastadan 18’i(%60) cift yama teknigiyle, 12’si(%40) ise
modifiye tek yama teknigiyle opere edilmistir ve bu gruplar arasinda da anlamli
farklilik saptanmamistir. Modifiye tek yama teknigiyle opere edilen ve ayn1 zamanda
da Down sendromlu olan 1 hasta AVSD operasyonundan 3,5 yil sonra LVOT
obstriiksiyonu nedeniyle tekrar opere edilmek zorunda kalinmistir. Ancak bu durum

sadece 1 hastada gozlendigi i¢in istatistiki sonug elde edilememistir.

M. Lev’in 1958 yilinda yaptig1 ¢alismada AVSD’li kalplerde ileti yolaklarini
tanimlamasindan bu yana cerrahi onarim sonrasi kalici total AV blok gelisimi
yaklasik %1[40] oraninda goriliyor olsa da AVSD cerrahisinin 6nemli
komplikasyonlarindan biri olmaya devam etmektedir. Di Mambro ve arkadaslar
tarafindan yapilan bir ¢alismada; AVSD cerrahisi geciren 552 hastadan
26(%4.98)’sinda pacemaker implantasyonu gerektiren AV blok, 12(%2.4)’sinde de
pacemaker implantasyonu gerektiren siniis nodu disfonksiyonu gelistigi
gbzlenmistir.[75] Ayyildiz ve arkadaglari tarafindan yapilan bir ¢alismada da cerrahi
mudahale ge¢irmis olan 1550 hasta incelenmis ve gecici total AV blok gelisen
66(%4,2) hastanin 12(%0,8)’sinin, pacemaker implantasyonu gerektiren 30 kalici
total AV blok gelisen 30(%1,9) hastanin da 6(%0,4)’sinin AVSD cerrahisi sonrasi
oldugu goriilmiistiir.[76] Bu da aritmilerin, hastane yatis stiresini uzatmasi ve ek
girisim gerektirmesi nedeniyle, hala 6nemli bir postoperatif komplikasyon oldugunu
gostermektedir. Calismamizda da 4 hastada postoperatif donemde AV blok gelistigi
gbzlenmis ve bunlardan 1’ine(%1,2) de kalic1 pacemaker takilmasi1 gerekmistir. Her
ne kadar bu 4 hastadan 3’tnin Down sendromlu olmasi, sayisal deger olarak Down
sendromlu hastalarin postoperatif donemde AV blok gorilmesi agisindan risk altinda
oldugunu diisiindiirse de ¢alismamizda bu verileri istatistiki olarak destekleyecek

blylkllkte hasta sayisina ulagilamamustir.
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6. SONUC

Down sendromlu hastalar arttk AVSD cerrahisi igin riskli bir grup olmaktan
¢ikmistir. Son zamanlarda yapilmis olan birgok ¢aligma Down sendromlu hastalarla
normal kromozomlu hastalar arasinda mortalite agisindan fark olmadigin
gostermistir. Down sendromlu hastalarin cerrahi diizeltme sonrasi ciddi kapak
yetmezligi gorilme siklig1 ve reoperasyon gereksiniminin normal kromozomlu
hastalara gore daha az oldugunu gosteren ¢alismalar da bulunmaktadir. Bizim
calismamizda da hem mortalite agisindan hem de cerrahi sonras1 kapak fonksiyonlari
acisindan Down sendromlu hastalarla, normal kromozom sayili hastalar arasinda
anlamli bir fark gorilmemektedir. Yine de bu hasta grubunun, normal kromozomlu
hastalara gore enfeksiyonlara yatkinligi bulunmaktadir. Calismamizda da Down
sendromlu hasta grubunun yatis stireleri, normal kromozom sayili hasta grubuna goére
anlamli dizeyde daha uzun ¢ikmistir ve Down sendromlu hasta grubunda yogun
bakim yatis1 stiresini uzatan faktorler arasinda enfeksiyoz sebepler basta gelmistir.
Bu da bu grubun saglik harcamalar1 agisindan yiik olusturabilecegini diisiindiirse de

cerrahi sonuglari etkilemedigini gostermektedir.

Komplet AVSD’nin giinimuzde de yuksek cerrahi mortalitesi bulunmaktadir
ve cerrahinin zamanlamasi bu acidan bilyiik 6neme sahiptir. Ozellikle hizli kalic1
PHT gelismesi ve bu stirecin Down sendromlu hastalarda daha da hizli olmasi erken
cerrahi gerekliligini 6ne ¢ikarirken, erken donemde mortalite ve morbiditenin
artabilecegini gosteren eski yayinlarin varligi da uygun zaman araligi igin yasamin
Ilk 4-6 aymin uygun oldugunun diisiiniilmesine neden olmustur. Ancak; son
zamanlarda yapilan bircok ¢alisma da ginimuzdeki teknolojik gelismeler ve
imkanlar sayesinde bu cerrahinin daha erken yapilmasinin cerrahi sonuglari
etkilemedigini gostermistir. Bizim ¢alismamizda da hem yas hem de agirlik gruplart
arasinda mortalite agisindan fark ¢ikmazken kalict PHT gelismesinin mortaliteyi
ciddi oranda arttirdig1 goriilmiistiir. Dolayisiyla komplet AVSD’li hastalarda tani
konulduktan sonra 4-6 ay araligin1 beklemeden daha erken donemde cerrahi

dizeltme yapmanin sonuglar1 olumlu etkileyebilecegi diisliniilmiistiir.
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Modifiye tek yama teknigi, daha kisa kross-klemp ve KPB sureleri ile cift
yama teknigine gore daha pratik bir cerrahi yontem olarak gérinmektedir. Bu iki
teknik arasinda birgok ¢alismada oldugu gibi bizim ¢alismamizda da cerrahi sonuclar
acisindan herhangi bir fark saptanmamustir. Ozellikle genis inlet VSD’li hastalarda
bile iki teknik arasinda farklilik olmamasi, hastadaki defektin 6zelliklerinin cerrahi
teknik tercihinde 6nemli bir yere sahip olmadigina isaret etmektedir. Bu yiizden
teknik seciminde, cerrahin hangi teknikte daha tecriibeli oldugu ya da kendini hangi
teknigi kullanirken daha rahat hissettigine gore karar verilmesinin yeterli oldugu

sonucuna varilmistir.
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