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OZET

Amac: Konjenital kalp hastaligi (KKH) olan ¢ocuklarda malniitrisyon gelisimi, artan
mortalite ve morbidite ile iligkilidir. Bu c¢alismanin amaci, konjenital kalp
hastalarinda malniitrisyon sikligin1  arttiran  faktorleri  gostermek ve erken

miidahalenin 6nemini vurgulamaktir.

Materyal ve metod: Calismamiza 1 Kasim 2017-30 Mayis 2018 tarihleri arasinda
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine basvuran
215 konjenital Kalp hastalig1 olan hasta ve genel ¢ocuk poliklinigine bavuran 242
saglikli ¢ocuk dahil edildi. Kalp hastaligi disinda ndorolojik hastalik, kronik
romatolojik veya gastrointestinal sistem hastaligi, endokrin ve metabolik hastalik,
kilo kaybina neden olan akut hastalik olan hastalar, dismorfik gériiniimii olan veya
bilinen genetik hastalik tanisi olan hastalar; prematiir dogum ya da IUGG olan
hastalar ¢alisma dis1 birakildi. Hastalarin beslenme durumlari sorgulandi. Hastalar
ekokardiyografik, elektrokardiyografik, antropometrik ve laboratuar verileriyle
degerlendirildi. Tanimlayici istatistikler ve analizler R version 3.2.3 (2015-12-10)
Copyright (C) 2015 The R Foundation for Statistical Computing free software

bilgisayar paket programi kullanilarak yapilmustir.

Bulgular: Gomez siniflamasina gore hasta grubumuzun 129’unda (%60), Waterlow
siiflamasina gore 123’inde (%57) malniitrisyon saptandi (p:<0,001). Gomez
siiflamasina gore siyanozu olan 38 hastanin 29 (%76)’unda, Waterlow
siiflamasina gore 31(%81)’inde malniitrsiyon saptandi (p<0,001). Pulmoner
hipertansiyon bulunan 21 hastanin da Gomez Siniflamasina gére 17 (%80)’sinde,

Waterlow siniflamasina gOre de 18 (%85)’inde malniitrisyon saptand1 (p:0,001).

Sonug: Pulmoner hipertansiyon ve siyanoz olan KKH’l1 ¢ocuklarda malniitrisyon
anlamli diizeyde yiksek oranda saptandi. Diizeltme ameliyatinin yapilmasi ile
malniitrisyon gelisimi arasinda iliski saptanmadi. Bunun hastalarin postop izlem

stiresinin kisa olmasina bagli oldugunu diistindiik.

Anahtar Kelimeler: Konjenital kalp hastaligi, malniitrisyon, ¢ocuk



ABSTRACT

Objective: Malnutrition in children with congenital heart disease is associated with
increased mortalility and morbidity. The aim of this study was to demonstrate the
factors that increase the incidence of malnutrition in patients with congenital heart

disease and to emphasize the importance of early intervention.

Materials and Methods: Between November 2017 and May 2018, 215 patients with
congenital heart disease who admitted to Dicle University Medical Faculty Pediatric
Cardiology Hospital and 242 healthy children were included in the general outpatient
clinic. Patients with neurological disease, chronic rheumatologic or gastrointestinal
system disease, endocrine and metabolic disease, acute diseases causing weight loss,
patients with dysmorphic appearance or known genetic anomalies and patients with
premature birth or IUGR were excluded from the study. Nutritional status and
socioeconomic characteristics of the patients were questioned. The patients were
evaluated by echocardiographic, electrocardiographic, anthropometric and laboratory
data.

Findings/Results: According to Gomez classification, 129 of our 215 patients (60%)
had malnutrition and in 123 (57%) according to the waterlow classification.
According to Gomez classification, 29 of 38 (76%) patients with cyanosis had
malnutrition in 31 (81%) according to waterlow classification. According to the
gomez classification, 21 (80%) of 21 patients with pulmonary hypertension (PH) had

malnutrition in 18 (85%) of them according to waterlow classification (p: 0,00).

Conclusion: Malnutrition was significantly higher in children with congenital hearth
disease (CHD) who had pulmonary hypertension and cyanosis. There was no
relationship between corrective surgery, shunting and malnutrition development.

We've linked this matter to the short follow-up period.

Key Keyword: Congenital heart disease, malnutrition, children
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1.GIRIS VE AMAC

Konjenital kalp hastalig1 sikligi toplum genelinde 1000 de 6-8’dir.Cocuklarda
kalp hastaliklar1 oldukga genis bir hastalik grubu olup bu grupta yer alan hastaliklarin
bulgular1 ve prognozlari birbirinden olduk¢a farklidir. Ancak bu grup hastaliklarin
bir bolumu ciddi hemodinamik ve sistemik sorunlara yol agmakta; bir kismi gesitli
mekanizmalarla malnitrisyona yol acmakta ve malndtrisyon-kalp hastaligi kisir

dongiisii bas edilmesi daha zor biiyiik sorunlara neden olmaktadir.

Konjenital kalp hastalarinda malniitrisyonun mortalite ve morbiditeyi
arttirdigr bilinmektedir. Malniitrisyon varliginda diizeltme ameliyatlarinda gecikme
ve ameliyat sonrasinda morbiditede artma olmaktadir. Bu hastalarda yetersiz kalori
alimi, artmig enerji ihtiyaci, hastaligin siddeti, malobsorbsiyon, hipoksi, sik gegirilen
enfeksiyonlar ve genetik faktorler bliylime geriliginin en énemli nedenlerindendir.
Farkli tipteki kardiyak hastaliklarin farkli derecede biiyiime geriligi olusturdugu
degisik  arastirmalarda  kanitlanmustir.  Ozellikle  pulmoner  hipertansiyon

malniitrisyonun sikligin1 arttiran bir nedendir.

Bati toplumlarinda konjenital kalp hastaligi ve malniitrisyon siklig1 ile ilgili
birgok ¢alisma yapilmasina ragmen iilkemizde yapilan g¢aligma sayisit sinirhdir.
Yapilan caligmalar sonucunda konjenital kalp hastalarinda malniitrisyonun sik
oldugu bilinmektedir ve erken donemde beslenme danismanligi verilmesi
gerekmektedir. Kalp hastaliklarina bagli morbidite ve mortaliteyi en aza indirilmesi
icin kalp hastaliklarinda malniitrisyon gelisme mekanizmasini, etkileyen faktorler ve
tedavinin bilinmesi gerekmektedir. Erken cerrahi mudahale, cocuk gastroenteroloji

ve endokrinoloji destegi ile biiylime geriligi engellenebilir.

Biz bu ¢alismada Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Kardiyoloji
poliklinigine 1 Kasim 2017-30 May1s 2018 arasinda bagvuran KKH olan hastalar1 ve
kontrol grubu olarak da Genel Cocuk Sagligi poliklinigine basvuran KKH veya
kronik hastaligi olmayan hastalar1 dahil ettik. KKH olan hastalarda malnitrisyon

sikligini ve bu sikligr etkileyen faktorleri tespit etmeyi hedefledik.



2.GENEL BIiLGILER

2.1 KONJENITAL KALP HASTALIKLARI

TANIM

Konjenital kalp hastaligi (KKH), dogum esnasinda ya da ilerleyen
donemlerde farkedilen kardiyovaskiler sistemdeki, dogustan olan anomalilerdir. Bu
anomaliler yapisal ya da fonksiyonel olabilir. Konjenital kalp anomalisi,
kardiyovaskiler malformasyon veya konjenital kalp defekti olarak isimlendirilebilir.
(1,2).

EPIDEMIYOLOJi

Konjenital anomaliler arasinda konjenital kalp defektleri en sik goriilenler
arasindadir; ancak nedenleri hakkindaki bilgi yetersizdir. Goriilme sikligi canli
dogumalrin %0.5-0.5’1 olarak bildirilmistir (3,4). Siklik abortuslarda %10-25, 610
dogumlarda %3-4 ve prematiir dogumlarda (patent duktus arteriyozus harig) %2’dir.
Bir¢ok KKH’in tanisi neonatal periyod sirasinda konamaz ve izlem siiresi arttigi
Olclide tan1 oran1 da artar. Konjenital kalp hastaligi ile dogan bebeklerin ilk haftada
%40-50’sine, birinci aymda %50-60’ina tani konulabilmektedir (5,6). Farkli
prognozlara sahip olmalarina karsin konjenital kalp hastalig1 olan ¢ocuklarin yaris1 1
yasindan once kaybedilir. Atriyal septal defekt (ASD) ve ventrikller septal defekt
(VSD) asiyanotik grup igerisinde en sik goriilenlerdir. Buyuk arter transpozisyonu
(BAT) ve Fallot tetralojisi siyanotik grup igerisinde en sik goriilendir (7).

Konjenital kalp hastaligi sikligi irka bagli olarak da degismektedir.
Cinsiyet ile bazi kalp hastalifi alt tipleri arasinda iliski oldugu bilinmektedir.
Siyanotik ve oOnemli kalp defektleri erkeklerde daha fazladir. Blyik damar
tanspozisyonu, aort stenozu, hipoplastik sol kalp sendromunun ve trikuspit
atrezisinin erkeklerde, atriyal septal defekt ve ventrikiiler septal defektin kizlarda
fazla oldugu bilinmektedir (6,8).



ETIYOLOJI

Konjenital kalp hastaliklarinin etiyoloji heniiz bilinmemektedir ancak genetik

ve gevresel etkenlerin etkilesimi sonucu olustugu diistiniilmektedir (9).

Genetik nedenler: Konjenital kalp hastaliklarinda genetik nedenler incelendiginde;
%3’iinde klasik tek gen mutasyonu, %5’inde kromozomal anomaliler, %3’linde
cevresel faktorler (fetal alkol sendromu veya rubella gibi), geriye kalan kisminda

multifaktoryel gen ya da tek gen etkisi mevcuttur (8-10).

Tek gen mutasyonlar1 (otozomal resesif veya dominant, X’e bagh
mutasyonlar) olan kompleks anomalilerin bir pargasi da konjenital kalp defektleridir.
En yaygin goriileni Noonan sendromu, en sik eslik eden kardiyak lezyonu pulmoner
stenozdur. Diger sendromlardan Apert sendromunda ventrikiler septal defekt ve aort
koarktasyonu, Holt-Oram sendromunda atriyal ve ventrikuler septal defekt, Ellis Van

Creveld sendromunda tek atriyum bulunmaktadir(8-10).

Kromozomal anormallikler kompleks lezyonlarin pargasi olarak konjenital
kalp hastaligina sebep olurlar (10). Ornegin; Down sendromu (trizomi 21) olan
cocuklarin %40 inda belirgin kalp hastaligi vardir. Atriyoventrikiler septal defekti
olan ¢ocuklarin yaklasik %75°i Down sendromudur. Diger kromozomal anomaliler
icerisinde yer alan tirzomi 13 ve 18 septal defektler; tetrazomi 22p (cat-eye
sendromu) pulmoner venlerin doniis anomalisi ile, Turner sendromu ise kalbin sol
tarafinin darliklar1 ile daha sik beraber gorilmektedir (8). Kromozomal 22q1l
lokalizyonundaki mikrodelesyon, Di George sendromlu vakalarin %70-90’indan ve
trunkus arteriyosus, Fallot tetralojisi, kesintili arkus aorta, izole ventrikiler septal

defekt ile iliskili velokardiyofasiyal sendromlardan sorumlu tutulmustur (11).

Cevresel ve maternal faktorler: Cevresel ve maternal bazi etkenlerin konjenital kalp
hastaligina neden oldugu bilinmektedir (12). Diisiik dogum tartis1 olanlarda kardiyak
defekt daha dazla gortlmektedir. Atriyoventrikiler septal defekt, hipoplastik sol kalp
sendromu, Fallot tetralojisi, pulmoner darlik, aort koarktasyonu, atriyal septal defekt,
ventrikiler septal defekt gibi kalp defektleri ile dogan bebeklerin dogum haftasi
benzer saglikli ¢ocuklara nazaran diisiik agirlikli olma oranlarinin yiiksek oldugu

bildirilmistir (8,13).



Prenatal donemde annenin kullandig1 bazi ilaglar kalp defektleriyle gucli
iligkilidir. Talidomid kullananlarda konotrunkal defektler, lityum kullananlarda
trikispit atrezisi, folat metabolizmasini engelleyen bazi ilaglar (valproik asit,
trimetropim gibi) kullananlarda konotrunkal defektler ve antiepileptik ilaglar
kullananlarda tum kalp defektleri daha sik bulunmustur (14-17). Diyabet hastaligi
bulunan annelerin bebeklerinde Fallot tetralojisi, ¢ift ¢ikisli sag ventrikll, blyik
damarlarin transpozisyonu ve ventrikiler septal defekti icine alan konotrunkal
defektler daha siktir. Annede sistemik lupus eritematozus, fenilketondiri, romatoid
artrit varhigi ya da koagilopati ve sferositozis gibi hematolojik bozukluklar
bulunmasi ¢ocuklardaki konjenital kalp defekt riskini yikseltir (18,19). Annenin
gebelik doneminin ilk 3 ayinda kizamikgik enfeksiyonu ya da diger viral
enfeksiyonlar ile karsilasmasi da konjenital kalp defektlerinin olusmasina neden
olabilirler (Tablo 1) (12).

Gebelikte kokain ve alkol kullanimi kalp defekti riskini arttirirlar. Sigara
kullanan annelerin bebeklerinde patent duktus arteriyozus, trunkus arteriyozus veya
atriyal septal defekt gibi defektlerin olma riski yuksektir (20).

Tablo 1. Konjenital kalp hastaliklariin etiyolojisinde siipheli veya bilinen risk

faktorleri

1)Annenin saghg ve gebelikle | 2)Annenin ilag 3)Annenin

ilgili faktorler kullamim beslenme durumu

Diisiik dogum tartisi Talidomid Folik asit kullanim1
(diistik risk)

Stresli yasam Lityum Hergiin >10.000 [U
retinol alma

Insiilin bagimh diyabet Folik asit antagonistleri

Fenilketon(ri Antiepileptik ilaclar

Kollajen damar hastaliklari

Koaglopati ve sferositozis

Enfeksiyon
4) Annenin kotd ahskanhklarn | 5) Cevresel
Kokain kullanimi Tehlikeli atik yerlere

yakin yagsama

Sigara icilmesi, Alkol kullanim1 | Baz1 herbisidler




KONJENITAL KALP HASTALIKLARININ SINIFLANDIRILMASI

Konjenital kalp hastaliklar1 siyanotik ve asiyonotik olmak iizere 2 ana sinifa
ayrilir (21). Asiyonotik konjenital kalp lezyonlarinda sistemik arteryal doygunluk
normaldir. Bu lezyonlar igerisinde sol-sag santli lezyonlar (ventrikiil septal defekti,
atriyal septal defekt, patent duktus arteriyozis) volim yukine, obstriktif (darlik ile
giden) lezyonlar (aort darligi, aort koarktasyonu, pulmoner darlik) sagda ya da solda
basing yiikiine sebep olur (5). Sag-sol santin bulunmasi nedeniyle, siyanotik kalp
lezyonlarinda sistemik vendz kan heniiz akcigerlerde oksijenlenemeden direkt olarak
sistemik arter dolasimina karigir ve bunun sonucunda siyanoz olusur. Sag- sol santin
neden oldugu sistemik arteriyel salirasyon diistikliigiiniin Klinik bulgusu siyanozdur.
Bu hastaliklarda pulmoner kan akimi azalabilir ya da artabilir. Pulmoner kan akimi
azalan grup icerisinde Fallot tetralojisi, pulmoner atrezi, trikispit atrezi, pulmoner
stenoz, ventrikil septum defekti ile beraber olan biylk arter transpozisyonu bulunur.
Pulmoner kan akimi artan grup igerisinde blylk arter transpozisyonu, tek ventrikiil,

trunkus arteriyozus, total pulmoner vendz doniis anomalisi yer alir (Tablo 2) (5,9).

Tablo 2. Konjenital kalp hastaliklarinin (KKH) siniflandirilmasi

Asiyanotik KKH Siyanotik KKH

Sol-sag santh Pulmoner kan akimi azalmas
Atriyal septal defekt Fallot tetralojisi

Ventrikiler septal defekt Pulmoner atrezi

Patent duktus arteriyozus Trikuspid atrezisi

Pulmoner darlik ve VSD ile olan buy(k arterlerin
transpozisyonu

Obstriktif lezyonlar Pulmoner kan akim artmis
Aort stenozu Bliyuk arterlerin transpozisyonu
Aort koarktasyonu Tek ventrikl

Pulmoner stenoz Trunkus arteriyozus

Total pulmoner vendz doniis anomalisi




2.1.1 ASIYANOTIK KONJENITAL KALP HASTALIKLARI
2.1.1.1 VENTRIKULER SEPTAL DEFEKT

Ventrikiiler septal defekt en sik goriilen kardiyak defekttir. Konjenital kalp
hastaliklarin % 25’ini olusturur. Prevelans1 1000 canli dogumda 2,5’tir. Tek basina

ya da diger konjenital kalp hastaliklariyla beraber goriilebilir (5,22).

Sag ve sol ventrikiiller arasindaki septumda delik mevcuttur. Soldan saga
sant ve pulmoner kan akiminda artis olur ve bunun sonucunda kalp yetmezligi
gelisebilir. Farkli biiyiikliklerde, septumun herhangi bir yerinde olabilir; daha az
siklikla da septum tamamen yok olabilir (9,23). Ventrikuler septal defektler defektin
oldugu yere bagl olarak perimembrandz ve miskiler (trabekiler) defektler olmak

Uzere ikiye gesittir. Perimembrandz defekt %80 ini olusturur (9,24).

Klinik, o6ncelikle defektin boyutuna, pulmoner vaskiler dirence ve 2
parametrenin de yas ile degisikligine baglidir (25,26). Kii¢iik defektler; ¢ogunlukla
Klinik olarak bulgu vermez. Kiigiik soldan saga sant hafif takipne ve akciger
kompliyansini az bir miktarda degistirebilir ancak kilo alim1 ve nutrisyonu etkilemez.
Dinleme bulgusu olarak sol parasternal 3-4. interkostal aralikta 3-4/6 siddetinde
pansistolik Gftirim duyulur ve ikinci kalp sesi Gftrim iginde duyulmayabilir. Kalp
yetmezligi bulgular1 beklenmez ve akciger muayanesi normaldir. Orta defektler; sol-
sag santin artmasi klinik bulgularin belirginlesmesine sebep olur. Akciger
kompliyansin azalmistir ve genellikle takipne eslik eder. Normal boy ile birlikte kilo
kayb1 beklenir. Ufiiriim trill ile birlikte pansistolik ve siddetlidir. Ikinci kalp sesi zor
duyulur. Konjestif kalp yetmezligine bagli olarak hepatomegali ve akcigerlede rall
beklenir. Blylk defektlerde klinik bulgu ilk 3-4 ayda pulmoner vaskiler dirence
bagl olarak belirgin degildir; anacak daha sonra kalp yetersizliginin bulgular1 ortaya
cikar. Yetersiz kilo alimi, terleme, takipne, tasikardi, hepatomegali, boyun
veenlerinde dolgunluk ve sik alt solunum yolu enfeksiyonu beklenir. Ilerleyen
donmede boy aliminda da gerilik beklenir. Ufiirim pansistoliktir ve genellikle sol alt

sternal alanda diyastolik rulman vardir (9,27).



Elektrokardiyografi (EKG) defektin boyutuna gore degiskenlik gosterir;
kicuk defektlerde bulgu yoktur. Orta genislikteki defektlerde sol ventrikil
hipertrofisi ve ara sira sol atriyum hipertrofisi, blyik defektlerde bilateral ventrikiler
hipertrofi goralir (28). Gogiis radyografisi incelemesinde; kicik defektlerde bulgu
beklenmez iken orta defektlerde akciger vaskiilaritesi artar, sol atriyum ve sol
ventrikiilde genisler. Pulmoner arter de genislemistir. Buyik defektlerde sol atriyum
ve sol ventrikiildeki genisleme daha fazladir. Pulmoner hipertansiyonun gelistigi
genis defektlerde pulmoner konus belirgindir (9). Ekokardiyografi ile VSD’nin Yyeri,
genigligi, iki ventrikiiliin basing farki ve boyutlari, Qp/Qs (pulmoner debinin sistemik
debiye orani), VSD ile beraber olan diger patolojiler tespit edilir. VSD tanisinin
kesinlesmesi i¢in mutlaka gereklidir (29). Kardiyak kateterizasyon ve anjiyografi,
kompleks anatominin goriiliip kesinlestirilmesi ve transkatater girisimsel tedavi igin
gerekebilir (30).

Prognoz ve komplikasyon: 18 ay civarinda kiiciik defektlerin buylk
cogunlugu kendiliginden kapanir. ik 4 yilda %50’si 10 yilda ise %75’inin
kapanmasi1 beklenir (31). Biylk VSD’lerin kagiilmaz sonucu konjestif kalp
yetmezligidir. Tibbi olarak tedavi edilen, komplikasyon gelismeyen VSD’lerde
yasamin ilk 30 yilindaki enfektif endokardit riski %4-10 arasinda bildirilmisir (32).
Genis soldan saga santta pulmoner arter basinci sistemik diizeye ulasir, pulmoner
vaskiiler obstruktif hastalik gelisir ve sant akimi sagdan sola doner ya da iki yonli

olur.Bu tablo Eisenmerger sendromu olarak adlandirilir(9,33-35).

Tedavide ¢esitli yontemler mevcuttur. Ameliyat endikasyonu kiguk
defektlerde yoktur. Agiz ve dis temziligi, enfektif endokardit riski nedeniyle cerrahi
islem Oncesi antibiyotik kullanimi; ayrica bir yil ara ile kontrol edilmeleri Onerilir.
Kalp yetersizligi bulgular1 olan orta defektlerde kalp yetersizligi tedavisi ile yakin
izlem gerekir. Blyiik defektin oldugu durumlarda kalp yetersizligi tedavisi verilir.
Medikal tedavi ile hastanin 6 ay veya bir yasin iizerine ¢ikmasi istenir; daha sonra da
defekt kapatilir. Yasina bakilmadan acilen ameliyat gerektiren durumlar, kalp
yetersizliginin kontrol altina alinamadigi, pulmoner hipertansiyonun gelistigi, agir
bliylime gelisme geriliginin oldugu, sik akciger enfeksiyonunun gelistigi durumlardir

(36).



2.1.1.2 ATRIYAL SEPTAL DEFEKT

ASD, gelisimi normal olmayan embriyonik septal dokuya gore atriyal
septumun herhangi bir bolumunde (sekundum, primum veya siniis venosus) olabilir.
Daha az siklikla atriyal septum tamamen olmayabilir ve fonksiyonel olarak tek
atriyum olusur (37). Sekundum ASD; ASD’nin en sik goriilen formudur ve fossa
ovalis bolgesini tutar (24). Primum ASD, foramen ovalenin altinda, hemen AV
kapaklarinin yakininda yer alir. Endokardiyal yastik gelisimindeki bozukluklar
nedeniyle primum ASD olusur. Parsiyel ve total atriyoventrikiler kanal defekti
olarak ikiye ayrilir (29). Sinus venosus tipi ASD ise en ¢ok superior vena kavanin
sag atriuma giris bolgesinde nadiren inferior vena kavanin sag atriyuma giris
bolgesinde yer alir (9). Koroner sintis ASD nadirdir; koroner siniis tavaninda defekt
vardir (24).

Patent foramen ovale; fossa ovalisin altinda yer alan ve kimi zaman
dogumdan sonra da acik kalan defekttir. izole oldugu durumlarda genellikle
hemodinamik olarak bir énemi yoktur ve ASD olarak kabul edilmez. Eger diger
yapisal kalp defektleriyle beraber ise 6nemli bir rol oynayabilir. Eger baska bir kalp
anomalisi sag atriyal basingta yilikselmeye sebep oluyor ise venoz kan PFO’dan sol

atriyuma gecip siyanoza neden olabilir (9,38).

Klinik olarak sekundum ASD’li cocuk genellikle asemptomatiktir. Cok
blyiik defektler bile c¢ocukluk caginda nadiren klinik olarak fark edilen kalp
yetersizligine neden olurlar. Kiglk c¢ocuklarda hafif de olsa biiyiime geriligi
mevcuttur. Biiyiik ¢ocuklarda degisen derecelerde egzersizle zorlanma fark edilebilir.
GoOgiis muayanesinde prekordiyal c¢ikinti  ve kalbin hiperdinamik uyarisi
gosterilebilir. Oskiltasyonda ikinci kalp sesinde sabiit ¢iftlesme; pulmoner kapaktan
gecen kan akimima bagli ikinci sol interkostal aralikta isitilen yumusak sistolik
ufurdm; trikiispit kapaklardan gegen kan akiminin artmasi sonucunda sol alt sternal

kiyida erken middiyasyolik tiftirim duyulur(39).

Primum ASD de kalp yetmezligi bulgular1 multipl kardiyak defektlerin

oldugu durumlarda goriilebilir. Dispne, takipne ve tekrarlayan solunum yolu



enfeksiyonlar1 goriilebilir. Biiylime geriligi de sekundum ASD’den daha fazladir
(9,40).

Elektrokardiyografide voliim yiikklenmesi bulgular1 goriiliir. QRS aks1 normal
olabilir veya sag aks deviasyonu ve sag ventrikiil iletim gecikmesi (sag prekordiyal
derivasyonlarda rsR’paterni ) gorilebilir (9,24,28). Go6giis radyografisinde santin
miktarma gore degisik derecelerde sag ventrikiil ve atriyum genislemesi gorulur.
Pulmoner arter genisler ve pulmoner vaskiilarite artar. Kalbin blytmesi en iyi lateral
goriintiide degerlendirilebilir ¢linkii sag ventrikiil voliimii arttikga 6ne dogru ¢ikinti
yapar. Ekokardiyografide artmis sag ventriikiil diyastol boyutu, ventriktler septumun
diizlesmesi ve anormal hareketi gibi sag ventrikiil hacim yiiklenmesi bulgular
izlenir. Defektin yeri ve boyutu tespit edilir. Qp, Qs ve sant hesaplanir. Eslik eden
defektler aranir (9). Kalp Kateterizasyonu ve anjiyokardiyografisinde santin siddeti
ve lokalizasyonu oksimetri yontemiyle saptanir. Basing gradienti, kalp bosluklarinin

basinglari ve santin debisi, eslik eden anomalilerin olup olmadig tespit edilir (9).

Prognoz ve komplikasyon: Term bebeklerdeki kiclk ve orta buyiklukteki
ASD’ler spontan olarak kapanabilirler. Sekundum ASD’ler ¢ocukluk ¢agi boyunca
genellikle iyi tolere edilirler; hayatin 3. dekadina kadar genellikle bulgular
saptanmaz. Pulmoner hipertansiyonun klinik belittileri sik saptanir. Eisenmenger
sendromu nedeniyle Konjestif kalp yetmezligi ve Olimler geligebilir.
Tromboemboliler, pulmoner vaskuler tromboz, beyin abseleri, enfeksiyonlar da diger

6liim nedenleri arasindadir (29).

Tedavide cerrahi ve transkateter kapatma secenekleri mevcuttur. Cerrahi ve
cihaz ile transkatater kapama, semptomatik olan tim hastalarda ve asemptomatik
olup Qp:Qs oranm1 en az 2:1 olan veya sag ventrikiil genislemesi olan hastalarda
Onerilir. Elektif kapama zamani ilk bir yildan sonra ve okula baslamadan oncedir.
Kicuk ASD primer yamayla, orta veya genis ASD perikard yamasi1 ya da sentetik
yama ile onarilir. Se¢ilmis olgularda sekundum ASD’ler cerrahiye alternatif olarak
transkateter olarak da kapatilabilir (29,37).



2.1.1.3 PATENT DUKTUS ARTERIYOZUS

Fetal hayatta pulmoner arteriyal kanin biiylik bolimii aortaya gecer ve bu
duktus arteriyozis yoluyla sagdan sola olmaktadir. Dogumdan hemen sonra duktus
fonksiyonel olarak kapanir ancak pulmoner vaskiiler direng diistiigiinde duktus hala
acik ise aortadaki kan pulmoner artere soldan saga dogru gecer. Kizlarda iki kat daha
stk goriiliir, gebeligin erken donemindeki maternal rubella enfeksiyonu ile iligkili
olabilir. Pretermlerde PDA sik goriilen bir problemdir. PDA diger konjenital kalp
hastaliklarinin %10 u ile beraber bulunur ve sag ventrikiil ¢ikim yolu stenozlar1 veya
atrezisi gibi durumlarda pulmoner kan akiminin saglanmasinda; aort koarktasyonu
veya kesintisi gibi durumlarda da sistemik kan akimin saglanmasinda Kritik rol

oynar.

Duktusun ¢apina bagli olarak soldan saga santin miktar1 ve pulmoner basing
degisir. Klinik belirtiler de soldan saga santin miktarina baghdir. Kigik PDA
genellikle asemptomatiktir sol klavikula altinda 1-2. interkostal aralikta sistolo-
diyastolik Gftrim disinda bulgu vermeyebilir. Buyik PDA buyik VSD de oldugu
gibi kalp yetersizligi, sik alt solunum yolu enfeksiyonu ve biiylime gelisme geriligine
yol acar. Diyastolde kanin pulmoner artere kagmasi nedeni ile genis nabiz basinci ile
sigrayici nabiz saptanir. Sol 1.-2. Interkostal aralikta trill ile birlikte sistolo-diyastolik
ufirdm duyulur. Mitral akimin fazla olmasi nedeniyle mitral odakta middiyastolik

rulman duyulabilir(41).

Elektrokardiyografi; Kiciik PDA’da bulgu yoktur. Blyuk PDA’da ise sol aks
kaymasi ve sol ventrikil hipertrofisi bulgusu vardir. Pulmoner hipertansiyon gelisirse
biventrikiler hipertrofi olur. Gogiis radyografisi; Kiiciik PDA’da normaldir. Biylik
PDA’da sol-sag santin miktart fazladir. Kardiyomegali, pulmoner konusta
belirginlesme ve akciger damarlanmasinda artis goriiliir (42). Ekokardiyografide sol
atriyum ve ventrikil ile pulmoner arterde genisleme goriiliir. Suprasternal ¢ukurda
duktusun ¢ap1 Ol¢iiliir. Doppler incelemede ana pulmoner arterde devamli tiirbiilan
akim mevcuttur (43). Kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyografi; Pulmoner
arterdeki satlirasyon sag atriyum ventrikiilden daha fazladir. Pulmoner arter ve sag

ventrikiildeki basinglar genis duktusu olanlarda yiikselmistir (24).
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Prognoz ve komplikasyonlar: Kigiik PDA lilar hemen hemen hi¢ bulgu
vermez. Biiyiik PDA larda kalp yetersizligi c¢ogunlukla erken siit c¢ocuklugu
doneminde ortaya ¢ikar, orta biiyiikliikte olanlarda hayatin ilerleyen donmelerinde de
gorulebilir. Enfektif endokardit her yasta goriilebilir. Pulmoner veya sistemik emboli
gelisebilir. Biliylik PDA 11 hastalarda duktus kapatilamaz ise genellikle pulmoner
hipertansiyon (Eisenmenger sendromu) gelisebilir (41).

Tedavi: Kalp yetersizligi bulgulari olan yenidoganlara antikonjestif tedavi
verilebilir. Kalp yetersizligi bulgulart olan prematirelere destek tedavisi, sivi
kisitlanmasi ve diuretik verilmesi etkilidir. Duktusun kapanmazsa 3. giinden sonra
intravendz indometazin 0,2 mg/kg/doz 12-24 saat arayla 3 doz verilebilir. Bu
tedavinin uygulanmasi i¢in hastada duktusa bagli kalp hastaliginin olmamasi gerekir.
Trombositopeni, aktif kanama, kanama diyatezi olan, nekrotizan enterokolit ve
oligurisi olan hastalara verilmemelidir. Ayrica 12-24 saat arayla 3 doz seklinde oral
veya 1v ibuprofen verilebilir. ilk doz 10 mg/kg olup sonraki dozlar 5 mg/kg/doz (24
saat ara ile) seklindedir. Kullanma sartlari indometazin gibidir. Miad bebeklerde bu
Onlemlerle PDA kapanmamuis ise tercihen bir yas i¢inde en ge¢ okul ¢agindan 6nce
enfektif endokardit riski nedeniyle kapatilmalidir. Medikal tedavi ile kalp yetersizligi
diizeltilemeyen ve pulmoner hipertanisyon gelisen hastalara yenidogan dénemi dahil

her yasta acil ameliyat yapilabilir (41,44).
2.1.1.4 AORT STENOZU (DARLIGI)

Cocukluk ¢aginda goriilen kardiyak malformasyonlarin %S5 ini olusturur,
erkeklerde daha sik goriliir(5,7).Valviiler, subvalviler veye supravalviiler

seviyelerde gorulebilir(45).

Valviler AD; yaprakgiklar kalinlasmis ve komisiirler degisik derecelerde
birlesmistir, en yayygin goriilen formdur (7). Kapak alaninin 1/3’li oraninda daralma
gelisirse kardiyak ve hemodinamik belirtiler beklenir. Subvalviler AD; defekt aort
kapaginin altindadir. Sol ventrikiil ¢ikisini gevreleyen membran6z veya fibroz halka (
nadiren diffiiz daralma seklinde de olabilir) vardir. Subaortik darlikta gelisen sol
ventrikiil jet akimi aortik kapaklara zarar verir ve sonucunda aort yetersizligi

geligebilir (5). Supravalviler AD; en nadir formudur sporadik veya familyal

11



gorulebilir. Cikan aortada darlik mevcuttur. %28-50 oraninda Williams sendromu ile
birlikte goruliir(46).

Klinik belirtiler darligin siddetine baglidir. Ciddi aort darligi olustugunda
Klinik belirtiler ortaya ¢ikar. Baslica gogiis agrisi, efor dispnesi, kan basincinda
diisme, bayilma, ritim bozukluklar1 ve bazen de kalp yetmezligi ve ani Olim
gorilebilir. Hafif darlikta nabizlar, kalbin biiylkligi ve apikal vuru normaldir.
Darligin artmasi ile nabizlar1 hissetmek giiclesir, kalp buylyebilir ve sol ventrikil
apikal itmesi olusur. Hafif ve orta aort darliginda en iyi apekste ve sol sternal ugta
duyulan erken sistolik klik mevcuttur. Pulmoner darliktan farkli olarak siddeti
solunumla degismez. Daha agir aort darliklarinda veya ayri subaortik stenozlarda
Klikler pek duyulmaz. Eger darlik agir ise kalinlagmis sol ventrikiiliin kompliyansinin
azalmasina bagli olarak birinci kalp sesi duyulmayabilir. fleri aort stenozlu olgularda
ikinci kalp sesinde solunumla paradoks ¢iftlesme duyulur. Obstriiksiyon agir
oldugunda sol ventrikiil kompliyansinin azalmasma bagli olarak 4. kalp sesi

duyulabilir. Siddetli, hasin ve uzun tflirimler darligin fazla olduguna isaret eder
(7,47).

Elektrokardiyografi; degisiklik gosterir. Sol ventrikul —hipertrofisi ve
yiiklenme bulgulart goriilebilir. D1,aVL,V5-6’da T dalgasinda kiiciilme, ayrica sol
anterior hemiblok ya da sol dal blogu goriilebilir. Yetmezlik ve darligin bir arada
oldugu olgularda voliim yiiklenmesi gelisir. Kii¢iik Q dalgalarinin goriilmesi tipiktir
(47). Gogiis radyografisi; Cikan aorta belirginlesmis olarak gorullr; ancak aort
topuzu normaldir. Kalbin biiyiikligii tipik olarak normal sinirlardadir. Terminal
donemde dilatasyona bagli kardiyomegali saptanir (5,47). Ekokardiyografi; Darligin
yeri ve derecesini tanimlar. Iki boyutlu gorintlileme sol ventrikil hipertrofisini,
kalinlasmis ve kubbelesen aort kapagini gosterir. Subaortik ya da supraaortik
membran bulunanlarda membran gosterilir, kapagin kag yapragi oldugu gosterilir. EK
anomaliler ve basing gradietindeki artis hesaplanir (7,47). Kalp kateterizasyonu ve
anjiyogarfi  gerekmeyebilir, ancak aort kapagma transkateter rmiidahala

diistiniiliiyorsa kateterizasyona gerekir (5,9).

Prognoz ve komplikasyonlar: Aort darlig1 olan hastalar yillarca klinik belirti

vermiyebilir. Semptomlar ortaya ¢iktiktan sonra prognozu kotidir. Ameliyat
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edilmeyen agir darlikli hastalarda ani 6lim riski fazla olup cogunlukla egzersiz
esnasinda veya hemen sonrasinda goriiliir. Pediyatrik yas grubunda aort darligi ani

6lum nedenlerinden biridir (48).

Tedavi: Enfektif endokardit profilaksisi verilmelidir. Kalp yetmezligi
belirtileri gelisen ve sol ventrikl dilatasyonu ile birlikte ejeksiyon fraksiyonu azalan
hastalara dilretik ve dijital preparatlar1 verilir. Aritmi gelisirse antiaritmikler verilir;
atriyal fibrilasyon gelisen olgularda kardiyoversiyon yapilir. ilerleyici sol ventrikiiler
disfonksiyon, senkop ve ani 6lim riskini ortadan kaldirmak igin orta ve agir kapak
darliklarinda balon valviiloplasti endikasyonu vardir. Cerrahi tedavi, balon tedavisine
yanit vermeyen asirt derecede displastik aortik kapaklarda vaya subvalvar veya

supravalvar darlig1 olan hastalarda kullanilmaktadir (5,47).
2.1.1.5 AORT KOARKTASYONU

Aort koarktasyonu aortun transvers arktan iliak bifurkasyona kadar henhangi
bir noktada meydana gelen konjenital darligidir. Darlik biyuk oranda sol subklavian
arterin arkus aortadan ¢ikig yerinin hemen distalindedir (9). Olgularin %46’ sinda

aort kapag bikiispittir. Turner sendromunun bir 6zelligi de olabilir (29).

Klinik olarak bazi ¢ocuklar ya da adolesanlar egzersiz sonrasi olan bacaklarda
gligstizlik veya agridan sikayet ederler; ancak ¢ogunlukla agir koarktasyonlu olan
hastalar bile asemptomatiktir. Biiyiik ¢ocuklar rutin muayane esnasinda fark edilen
hipertansiyon nedeniyle kardiyologa getirilirler. Baslica bulgular kan basincinda
yiikselme, efor dispnesi, bas agrisi, epistakis ve bazen de kalp yetmezliidir. Fizik
muayanede sicak el, soguk ayak bulgusu saptanir. Darlik proksimalinde 6zellikelr
karotid arterlerde belirgin ve sigrayict nabiz palpe edilir; ancak alt ekstremite
nabizlar1 gecikir ve zayiftir. Ust ve alt ekstremiteler arasindaki sistolik kan basinci
farki 20 mmHg’dan fazladir. Dinamik sol ventrikil apeks vurusu palpe edilir, en iyi

sirtta interscapular alanda duyulan sistolik tifiirim vardir (29).

Elektrokardiyografi; kugik cocuklarda normal olabilir; ancak bulylk
cocuklarda sol ventrikll hipertrofisi bulgular1 gosterir. Yenidogan ve kiigiik siit
cocuklarinda sag ve biventrikiiler hipertrofi bulgulart vardir (29). GO6giis

radyografisi; Bulgular hastanin yasina, hipertansiyonun ve kollateral dolagimin
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etkilerine bagli olarak degisiklik gosterir. Agir koarktasyonlu g¢ocuklarda kalbin
blylmesi ve pulmoner konjesyon goze carpar. Cocukluk caginda, sol ventrikul
belirginlesmesine bagli kalbin hafif veya orta diizeyde genisledigi gorullr.
Genislemis interkostal arterin pulsasyonlarmmin kostalarda yaptigi travmaya bagh
olarak cogunlukla 4. ve 8. kostalar1 tutan iki tarafli kosta centiklenmesi olusur
(29,49). Ekokardiyografide koarktasyonun siddeti, anatomik lokalizasyonu, inen
aortada poststenotik dilatasyon ve ilave kardiyak lezyonlar saptanir. Doppler ile
basing gradienti 6lculebilir (1). Hastalarda ilave anomaliler ve kollateral kan dolagimi
anjiyografi ve kateterizasyon ile gosterilebilir; uygun hastalarda transkateter balon
anjiyoplasti uygulanabilir (5).

Prognoz ve komplikasyonlar: Bu hastalarda aort rupturi ve disseksiyonu,
subaraknoid kanama, kalp yetmezligi, enfektif endokardit ve bazen de miyokart

enfarktiisu gozlenebilir (48).

Tedavide enfektif endokardit profilaksisi verilir. Kalp yetmezligi gelistiyse
buna yonelik tedavisi gerekir. Klinik semptomu olmayan hastalarda okul
doneminden ©6nce operasyon yapilmahidir. Semptomatik hastalarda ise acil cerrahi

tedavi uygulanmalidir (29).
2.1.1.6 PULMONER STENOZ (DARLIK)

Konjenital kalp hastaliklarinin %7-10’unu olusturur. Kapak kaslar1 degisik
derecelerde deforme olur ve sonugta kalp sistolde tam olarak agilamaz. Darlik Uce
ayrilir; valviler, subvalviler veya supravalviler. Valviler darlikta olgularin
%80’inde darlik kapak seviyesindedir. Noonan sendromunda genellikle displastik
kapaklar saptanir. Nadiren infundibuler pulmoner darlik seyrek saptanir. Genellikle
genis VSD ile iliskilidir. Rubella ve Williams sendromunda supravalviler PS

go6zlenebilir (28).

Klinikte hafif ve orta diizeyde stenozlu hastalarda genellikle belirti gorilmez.
Buyume ve gelisme c¢ogunlukla normaldir. Eger stenoz agir ise hepatomegali,
periferik 6dem ve egzersiz intoleransi gibi sag ventrikiil yetersizligi bulgular
gozlenir. Yenidogan veya siit ¢ocugundaki kritik pulmoner stenozda sag ventrikiil

yetersizligi bulgular1 daha belirgin olup foramen ovaleden sagdan sola santtan dolay1
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siyanoz da gorulir. Kapak darliginda sistolik ejeksiyon kligi duyulur. Sol iist sternal
kenarda daha iyi duyulan sag ventrikiil vurusu ve sistolik tril mevcuttur. ikinci kalp
sesinin pulmoner komponenti hafiflemis ve seste genis ¢iftlesme olabilir. .En iyi sol

ikinci interkostal aralikta duyulan ejeksiyon tfiirtimii isitilir (48).

Elektrokardiyografi; Hafif vakalarda normaldir, orta dereceli PS’da sag
atriyal dilatasyon ve sag ventrikiil hipertrofisi gorllebilir. Sag ventrikdl
hipertrofisinin seviyesine gore PS siddeti degisir. T dalgasinin sag prekordiyal
derivasyonlarda ters donmesi beklenir (28). Gogiis radyografisinde; Sag ventrikiilden
pulmoner artere kan yiiksek basingla atilir bu da pulmoner arterde poststenotik
dilatasyona yol acar. Soldan saga santli hastaliklarda kardiyomegali ve akciger
damarlanmasinda artig varken, pulmoner stenozda bu goriilmez ancak pulmoner
konus belirgindir. (50). Ekokardiyografi; Pulmoner kapak anulusunun boyutu
hesaplanir, ana pulmoner arter genellikle dilatedir. Pulmoner kapak yaprakg¢iklarinin
sistolde  kisitlanmis  hareketleri  gozlenir (28). Kalp kateterizasyonu ve
anjiyokardiyografide kapak veya darlik diizeyindeki basing farki hesaplanir.
Anjiyokardiyografi ile atriyal diizeyde sag-sol sant olup olmadigi ile pulmoner

orifisin daralmis oldugu tespit edilir(9).

Prognoz ve komplikasyonlar; Agir obstrikksiyon nedeniyle yillar iginde sag
ventrikller yetmezligi, aritmiler ve erken olumler geligebilir. Sagdan sola sant

gelisen hastalarda beyin apsesi ve enfektif endokardit sikligi da artmistir (48).

Tedavi; Kalp yetmezligi ve siyanoz gelisen kritik pulmoner darligi olan
hastalara kalp yetmezligi tedavisi verilir. Ciddi pulmoner darligi olan yenidoganlara
prostaglandin E infuzyonu ile duktus arteriyozusun agik kalmasi saglanabilir.
Asemptomatik olup sag ventrikiil sistolik basinct 70 mm Hg Uzerinde olan veya
kapak gradienti 70 mmHg’y1 gecenlere elektif girisimsel tedavi (balon valviiloplasti
veya cerrahi kapak onarimi) uygulanir. Enfektif endokardit profilaksisi gereklidir
(29).
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2.1.2 SIYANOTIK KONJENITAL KALP HASTALIKLARI
2.1.2.1 FALLOT TETRALOJISi(TOF)

Siyanotik konjenital kalp hastaliklar1 icinde bir yasindan sonra en sik
gorilenidir. Primer defekt infundibular septumun anterior yerlesimidir. Karakteristik
Ozellikleri; sag ventrikiil ¢gikim yolu obstriiksiyonu (pulmoner stenoz), malalignment
yapida VSD, aortun ata biner tarzda dekstrapozisyonu ve sag ventrikiil
hipertrofisidir. Eger ASD de varsa Fallot pentalojisi denmektedir. Pulmoner ¢ikim
yolu darliginin derecesi hastanin siyanozunun derecesini ve ilk basvuru yasini
belirler. Pulmoner stenozun sonucunda sag ventrikiilde hipertrofi, akciger

perfuzyonunda azalma, sagdan sola sant ve santral siyanoz gelisir (29).

Klinik olarak; sag ventrikiil ¢gikim obstriiksiyonu hafif derece olan bebeklerde
ventrikiler diizeyde olan sol-sag sant nedeniyle kalp yetersizligi goriilebilir.
Genellikle siyanoz dogumda yoktur; ancak hasta biyldikce sag ventrikiil
infundibulumun artan kas hipertrofisi nedeniyle hayatin birinci yilinin geg
donmelerinde gorilebilir. Sag ventrikiil ¢ikim yolu darligr siddetli olan bebeklerde
yenidogan doneminde siyanoz hemen goze carpar. Bu bebeklerde, pulmoner kan
akimi kismen veya tamamen PDA araciligiyla saglanir. Duktusun ilk saatlerde
kapanmaya baslamasi ile beraber ciddi siyanoz ve dolasim kollaps1 gelisir. Siyanozu
uzun siredir olan opere edilmemis ¢ocuklarda el ayak parmaklarinda ¢omaklasma
saptanir. Biliylik c¢ocuklarda eforla nefes darlifi olusur. Kisa bir siire oyuna
katildiktan sonra yere oturma ve yatma ihtiyaci duyarlar. Birka¢ dakikalik
comelmeden sonra fiziksel aktiviteye devam ederler (28). Paroksismal hipersiyanotik
ataklar yasamin ilk iki yilinda goriilen sorunlardir. Atak sirasinda bebek hiperpneik
ve huzursuz olur; siyanozu artar, gasping tarzinda solunum olusur ve bunu senkop
takip eder. Satiirasyon %70’in altinda olan agir tedavi edilmemis Fallot tetralojili
olgularda biyiime gelisme geriligi olusabilir; ayn1 zamanda cerrahi yapilmamis
hastalarda puberte gecikebilir. Uzun siireli sag ventrikiil hipertrofisi nedeniyle sol 6n
hemitoraksta one dogru siskinlik olusur. Sol orta sternum sinirinda sistolik tril palpe
edilir; ejeksiyon kligi isitilebilir. Pulmoner kapaktan kaynaklanan 3-5/6 siddetinde
sistolik ejeksiyon Uflirim sternumun sol kenarinda 2-4.interkostal araliklar arasinda

duyulur ve sol omuza yayilir (48).
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Elektrokardiyografi; Sag ventrikiilde hipertrofi ve sag atriyum genislemesi
bulgular1 gorilur. Gogiis radyografisinde kardiyomegali izlenmez; ancak tahta papuc
gorindmi (apeks yukar1 kalkmasi nedeniyle) izlenir. Sagdan sola sant nedeniyle
pulmoner artere ve akcigere giden kan azalir. Bu nedenle pulmoner konus ¢okik ve
akciger damarlanmasi azalmistir (50). Ekokardiyografi; Pulmoner stenozun yeri ve
derecesi, aortanin dekstrapozisyonu, VSD, sag ventrikiil hipertrofisi saptanir. EK
anomaliler degerlendirilir. Kalp Kkateterizasyonu ve anjiyokardiyografi ile sag
ventrikiil ¢ikis yolu obstriksiyonu gosterilebilir, pulmoner basing olgiilebilir, sag
ventrikiil ve aort basinglarmin esit oldugunun gosterilebilir, aort anatomisi ve VSD

gosterilir; ayrica aortada oksijen satiirasyonunun diisiikliigii belirlenir (29).

Prognoz ve komplikasyonlar; Gelisme geriligi ileri duzeyde siyanozu olan
hastalarda beklenir. Polisitemi siyanoza sekonder olarak gelisir. Hipoksik nobetler
gelisebilir. Subakut bakteriyel endokardit, beyin apsesi ve serebrovaskiler olaylar

nadiren gorulebilir. nadir komplikasyondur (9,28).

Tedavide, siyanozu ¢ok siddetli olan yenidoganda prostaglandin verilerek
cerrahi yapilana kadar duktus acik tutulur. Hematokrit ve hemoglobin takip edilmeli,
dehidratasyon ve ates tedavi edilir. Bir infanttaki hipoksik ataklarda oncelikle hasta
diz-goglis pozisyonuna getirilmelidir, yiksek konsantrasyonda oksijen ve morfin
stlfat verilmelidir. Metabolik asidoz var ise ve hemen dizelmiyor ise IV sodyum
bikarbonat verilmelidir. Hipoksik ataklarin onlenmesinde bir beta bloker olan
propranolol oneriilmektedir. Dijital preparatlarinin ve diliretiklerin faydasi yoktur
(9,24).Siyanotik ndbetleri olan olgularda acil cerrahi yapilmalidir. Uygun olan

olgularda bir yagindan sonra cerrahi uygulanmalidir (29).

2.1.2.2 PULMONER ATREZI

Pulmoner atrezi nadir gorulen ancak ancak bircok degisken morfolojik
ozelligi olan konjenital kalp defektidir. Ventrikller septal defekt ile veya intakt
ventrikuler septum ile birlikte gorulebilir (51). Pulmoner atrezi ve VSD birlikteligi;
sag ventrikiil tamamen aortaya agilir, PDA veya bronsial kollateral dolagim ile

pulmoner kan akimi saglanir. Pulmoner atrezi ile birlikte ventrikiiler septumun intakt
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oldugu hastalarda sag ventrikiil hipoplastiktir. Akim sag atriyumdan foramen ovale
yolu ile sol atriyuma geger. Pulmoner vendz doniis ile birleserek sol ventrkile geger

ve aortaya pompalanir. PDA ile pulmoner kan akim saglanir (51).

Pulmoner atreziye VSD eslil ettigi durumda klinik ciddi Fallot tetraloji
formuna benzer. Dogumdan sonra ilk saatler veya giinlerde siyanoz belirginlesir.
Tiim prekordiyumda, PDA veya bronsial kollateral dolasimi nedeniyle devamli
ufurim oskilte edilebilir. Pulmoner atrezi ve ventrikiler septumu normal olan
hastalarda ilk saatler ya da glinler icerisinde duktus arteriyozusun kapanmasina bagl
ciddi siyanoz olusur. Tedavi edilmezse hastalarin ¢ogu kaybedilir. Cogunlukla

ufurim duyulmaz (51).

Elektrokardiyografi; Pulmoner atreziye VSD eslik ettigi durumlarda sag
ventrikiil hipertrofi bulgulart goriiliir, normal ventrikil septumu olan hastalarda ise
sol ventrikdl hipertrofisi saptanabilir (5). Gogiis radyografisi; Pulmoner atreziye
VSD eslik ettigi durumlarda pulmoner kan akimina baglh olarak kalp kiigiik ya da
cok bulyktir. Intakt ventrikiiler septum-pulmoner atrezide kalp degisik
boyutlardadir; akciger damarlanmasi azalmistir (5). Ekokardiyogarfi; Sag ventrikul
duvarinin yapisi, atrezik pulmoner kapak, Doppler EKO ile pulmoner kapaktan disa
akimin olmadigi gosterilir. Kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyografi; Atriyal
diizeyde sag-sol sant goriiliir. Genellikle sag ventrikiil basinct sistolik sol ventrikil
ve aorta basincindan fazladir. Sag ventrikiil siniizoitleri ile koroner arter baglantilar:

gorintilenebilir ve trikiispit kapak ve kavite hipoplazisi gorulur (5).

Tedavi ve prognoz; Pulmoner dolasim duktus araciligiyla saglanir, prognoz
bu akima baglhdir. Cerrahi yapilmadigi durumda iki aydan fazla yasam beklenmez.
Oncelikle duktus acik tutulmaya calisilir. Bu nedenle prostaglandin E1 infiizyonu
yapilmalidir. Pulmoner atreziye VSD’nin eslik ettigi durumlarda cerrahiye alternatif
olara transkatater valvotomi veya valviiloplasti yapilabilr. Hastalarin ¢ogunlugunda
aort ve pulmoner arter arasina yapay bir sant yapilmalidir (5,9).
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2.1.2.3 TRIKUSPID ATREZISi

Trikuspit atrezisinde sag atriyum ile sag ventrikiili birbirinden ayiran
trikispit kapak yok ya da kaynagsmamistir. Kan akimi sag atriyumdan sol ventrikiile
gecmez. Bunun sonucu olarak sag ventrikiil tam olarak gelismez ve kiigiik kalir.
Genellikle foramen ovale, VSD, sag ventrikiilde hipopalzi ve sol ventrikilde
hipertrofi de bulunur. Atriyumlar ve ventrikuller arasinda agiklik bulunmadigi
durumlarda hastalarin 6liimi kaginilmazdir. Sag atriyuma geri donen vendz kan
atriyal septumdaki defektten sol atriyuma gecererk pulmoner venlerden gelen kan ile
karisir; bu karisim sol ventrikiile geger ve oradan da aorta ile viicuda dagilir. Sol
ventrikiilde kalan kan ise iki ventrikiil arasindaki defekt sayesinde sag ventrikiile

gecer ve buradan akcigere pompalanir (52).

Klinik bulgular VSD nin boyutlarina ve pulmoner kan akimina bagldir.
TrikUspit atrezisine spesifik dinleme bulgusu yoktur. VSD nedeniyle sternumun sol
alt kenarinda ifiirim ve trill saptanir. Hastalarda kolay yorulma, efor dispnesi,

nadiren hipoksi nobetleri, siyanoz ve polisitemi gozlenir (5,9).

Elektrokardiyografi; Sag atriyal hipertrofi, sag ventrikiill boyutlarinin
azalmasina bagli bulgular saptanir. Frontal planda QRS aks1 superior ve sola kayar.
Gogiis radyografisi; Kalp normal veya hafif baylktir, pulmoner vaskularite
azalmistir, sag atriyal genisleme goriiliir. EKokardiyografide trikiispit kapagin atrezik
yapisi, kii¢iik veya hipoplazik sag ventrikiil ve biiylimiis sol ventrikiil saptanir.
VSD’nin genisligi ve pulmoner akim degerlendirilebilir (53). Kalp kateterizasyonu
ve anjiyografisinde sag atriyumdan sag ventrikiile akim olmadig goriiliir. Akimin

interatriyal defekt yolu ile sol atriyuma dogru olduiiu izlenir. (1).

Tedavi ve prognoz: Acil cerrahi girisim pulmoner kan akiminin azaldigi
hastalarda yapilir. Iki-i¢ haftalik yenidoganda duktusun kapanmasina bagl ciddi
hipoksi gelisir. Prostaglandin E1 infuzyonu, duktusun agik kalmasini saglar, hipoksi
azaltilir. Yenidogan doneminde interatriyal karisimin kiiciikk patent foramen ile
saglandig1r durumlarda balon atriyal saptostomi yapilmalidir. Aorta-pulmoner santlar
yapilabilir. Vena kava superior-sag pulmoner arter anastomozu (Glenn operasyonu)

ve daha sonra Fontan operasyonu yapilabilir (1,9).
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2.1.2.4 BUYUK ARTER TRANSPOZISYONU (BAT)

Tam transpozisyon; atriyo-ventrikuler konkordans ve ventrikilo-arteriyel
diskordans (pulmoner arter sol, aorta sag ventrikiilden orijin almaktadir) ile seyreden
bir konjenital kalp hastaligidir. Diizeltilmis (corrected) transpozisyonda atriyo-
ventrikiler ve ventrikilo-arteriyel diskordans s6zkonusudur. Sag atriyum morfolojik
sagda yer alan morfolojik sol ventrikile, sol atriyum ise solda yer alan morfolojik
sag ventrikiile agilirken pulmoner arter sagda yerlesmis olan morfolojik sol, aorta
solda yerlesmis olan morfolojik sag ventrikiilden koken alir (54,55). Tam BAT de
hayatin devamu i¢in iki dolasgimin karismasi mecburidir. VSD, ASD, PDA gibi
baglantilar yoksa yasam miimkiin degildir (5).

Klinik olarak dogumdan itibaren olan siyanoz mevcuttur. Siyanoz dogumda
vardir. Yenidogan donemi siiresince dispne, beslenme yetersizligi gibi konjestif kalp
yetersizliginin bulgular1 gézlenir. Sag ventrikiil sistemik ventrikil gérevini gorir. Bu
nedenle palpasyonda giiclii parasternal vuru almr. Ikinci Kalp sesi tek ve gucludiir.
VSD olan olgularda pansistolik Gftrim sol alt sternal kenarda duyulur. Oksijen
inhalasyonu ile diizelmeyen siddetli arteryel hipoksemi gelisebilir. Diizeltilmis BAT

11 hastalar ek anomali olmadig1 durumda klinik bulgu vermeyebilir (28).

Elektrokardiyografi; pulmoner darligin derecesine, VSD'nin varligina ve
hastanin yasma gore bulgular degisir. Sag ventrikiil hipertrofisi ( ilk birka¢ giinden
sonra) ve sag aks sapmasi vardir. Genis VSD, PDA, pulmoner obstriiktif hastalik
durumlarinda kombine ventrikuler hipertrofi gozlenebilir. Degisik derecelerde AV
blok saptanabilir. Baz1 durumlarda atriyal artimi ve Wolf Parkinson White sendromu
gordlebilir (1,28).

Gogiis radyografisi; Kardiyomegali izlenir, ayrica akciger vaskiilaritesinde
artts mevcuttur, list mediasten dardir. Kalbin oval ve yatay yerlesimi nedeniyle kalp
"yan yatmis yumurta"ya benzetilir. Ekokardiyografi; Ondeki biiyiikk damarmn
innominate, karotid ve subklavian arterlere; arkadaki biiyiik arterin sag ve sol
pulmoner arterlere dallandigin1 gosterir. PS, VSD ve ASD kolaylikla saptanir. Kalp

kateterizasyonu ve anjiyokardiyografi; Biiyilk damarlarin yanlis ventrikiillerden
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ciktig1 saptanir ve diger kardiyak anomaliler gozlenir. Cerrahi yaklasim agisindan iki

ventrikiiliin de basinci dlgiiliir (5,9).

Tedavi ve prognoz: Duktusu acik tutmak amaciyla yenidogan déoneminde 1V
prostaglandin uygulanabilir. Ek anomali olarak sadece PFO nun oldugu durumlarda
yeterli karisim olmaz bu nedenle acilen balon atriyal septostomi yapilir. Eger tedavi
edilmezlerse iki yasin altinda hastalarin yaklasik %98’1, iki ayin altinda ise yaklagik
%901 kaybedilir. BAT da bir¢ok ameliyat teknigi kullanilmaktadir. Aorta ve
pulmoner arterlerin ¢ikis yerleri degistirilebilir(switch operasyonu) ya da atriyuma
gelen pulmoner ve sistemik vendz kanin karsi atriyuma yonlendirilmesi seklinde

ameliyatlar yapilabilir (1,9).
2.1.2.5 TOTAL PULMONER VENOZ DONUS ANOMALISI (TPVDA)

Oldukga nadir bir anomalidir. Insidans1 %1,5-3’tiir. Anormal drenaj sistemik
venlere ya da direk sag atriyuma olur. Dort ayr1 formda goriiliir; suprakardiyak tip,
kardiyak, infrakardiyak ve miks tip. Suprakardiyak tip en sik goriilenidir, ortak
pulmoner vendz drenaj1 sag vena kava superiora agilir. Kardiyak tip TPVDA’nde sag
atriyuma olan ortak pulmoner venéz sdzkonusudur. Infrakardiyak tip TPVDA’nde
ise pulmoner ventz drenaj portal ven, duktus venozus, hepatik ven veya vena kava

inferiora olmaktadir. Miks tip ise diger tiplerin kombinasyonudur (28,56).

Klinik: Tim hastalar hayatin devami igin dogum sonrasinda ASD veya PFO
ya ihtiya¢c duyarlar. Dogum sonrasi ilk birka¢ haftada genellikle kardiyomegali,
artmis pulmoner kan akimi ve orta derecede siyanoz goriiliir. Ilerleyen zamanlarda
gelisme geriligi, takipne, pulmoner konjesyon ataklari ve hepatomegali izlenirr. Sol
sternal kenarda iyi duyulan sistolik ejeksiyon ufurimi ve sol alt sternal kenarda

middiyastolik Gftiriim duyulur. Ikinci kalp sesi genis sabit ciftlesmistir (1,56).

Elektrokardiyografi; Sag ventrikiil hipertrofisi mevcuttur, sag aks deviasyonu
beklenir, sag atriyal genislemenin karakteristik bulgusu olarak uzun sivri P dalgalari
gozlenir (57). Gogilis radyografisi; kalp golgesinde biiylime ve akciger
vaskilaritesinde artma izlenir. Suprakardiyak tipte pulmoner venlerin sol atriyuma
dokiilme yerine bagh olarak kalp golgesinde her iki tarafta da siskinlik beklenir. Bu

gérinime "8 gOrinimi"” ya da "kardan adam gorandmi“denilir (28,50).
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Ekokardiyografi; Pulmoner venlerin sol atriyuma drene olmadigi gorilur (1). Kalp
anjiyokardiyografinde anormal baglantinin oldugu yerde oksijen satiirasyonunda artis

beklenir, kalbin iki tarafinda diger odaciklarda satiirasyon birbirlerine yakindir (24).

Tedavi ve prognoz: Ciddi yetmezligi ve siyanozu olan bebekler acil olarak
opere edilmelidir. Cerrahi girisim yapilmadigi durumlarda yasamin devami oldukga
azdir. Hayatta kalan hastalarda bu ASD ile saglanir. Operasyonda hedef pulmoner
venoz trunkus-sol atriyum arasinda kan akimini saglamak ve sol sag kalp arasindaki
sant1 kapatmaktir. Kalp yetmezligi ve pulmoner 6dem tablosunda oksijen ve

diuretikler uygulanabilir (9,56).
2.1.2.6 TRUNKUS ARTERIYOZUS

Trunkus arteriyozusda sistemik, pulmoner ve koroner dolasimlari saglayan
tek arteriyel govde kalpten ¢ikar. Genis VSD bulunur. Hastalarin yaklagik 1/3 inde
hipokalsemi ile birlikte Di George Sendromu vardir.

Klinik: Siyanoz, dogum sonrasi hemen goriilebilir. KKY bulgulart birkag giin
ya da hafta icinde ortaya c¢ikar. Infantlarda siklikla beslenme ile birlikte dispne,
biiyiime geriligi, tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonlar1 gortliir. Birinci ve ikinci
kalp sesleri hiperdinamiktir ve aort ejeksiyon kligi duyulur. Pulmoner damar direncin

artmasiyla birlikte siyanoz, polisitemi ve parmaklarda ¢gomaklasma olusabilir (9,35).

Elektrokardiyografide hastalarin yaklasik %75 inde bilateral ventrikiiler
hipertrofi vardir. Go6giis radyografisi; ventrikiillerin biiyiimesine bagli ilk birkag
haftadan sonra kardiyomegali gelisir. Hastalarin yaklasik yarisinda sag arkus aorta
gorilur. Pulmoner vaskiilarite hayatin ilk haftasindan sonra artmaya baglar(48).
Ekokardiyografide trunkal kapagin altinda genis VSD oldugu gorulir. Tek, genis ve
blyiik bir arter kalpten ¢ikar (35). Kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyografi;
Katater trunkus arteriyozustan pulmoner arterlere gegebilir. Her iki ventrikuldeki

sistolik basinglar esitlenir ve santlar gelisir (9).

Tedavi ve prognoz: Ilk 3-12 ayda ameliyat edilmeyen olgularin %75’i kalp
yetersizligi nedeniyle kaybedilir. Pulmoner damar hastaligi gelismeden ilk 3-4 ay

icerisinde cerrahi girisim uygulanmalidir (7).
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2.1.2.7 TEK VENTRIKUL

Her iki atriyumdan gelen kan ortak atriyoventrikiiler kapaktan veya iki farkl
atriyoventrikiler kapaktan gegerek tek bir ventrikiiler odaciga dokiiliir. Sistemik
vendz kan ile pulmoner vendéz kan tamamen karigmis olur (48). Hastalarin
cogunlugunda biiyiik arterlerin malpozisyonu vardir. Nadir hastada normal ventrikil
biiyiik arter iliskisi saptanir. Ventikil fonksiyonu zaman igerisinde basing ve volim

yukuyle bozulur (52). Pulmoner stenoz veya atrezi siktir.

Klinik: Dogumdan sonra siyanoz goriiliir. Senkop, buylime geriligi, egzersiz
intolerans1 gibi klinik bulgular da zamanla gorilebilir. ikinci kalp sesi siddetli ve dar
cift isitilir (7,52).

Elektrokardiyografi; Ventrikiiler hipertofi paterni ve anormal Q dalgalar
gozlenir. Aritmiler olusabilir.1. veya 2. Derecede AV blok olabilir (35). Gogiis
radyografisi; Kardiyomegali g06zlenir. Pulmoner stenoz yok ise pulmoner
vaskiilaritede artis, pulmoner stenoz var ise pulmoner vaskiilaritede azalma vardir
(48). Ekokardiyografi; Tami koydurucudur, anjiyokardiyografi kompleks

malformasyonlar icin gerekebilir (7).

Tedavi ve prognoz: Hastalarin yaklasik yaris1 opere edilmedikleri durumda
ilk bir yas i¢inde oliir. Kalp yetersizligi medikal olarak tedavi edilmelidir. Palyatif
girisim olarak Aortopulmoner sant, pulmoner artere bant yerlestirilmesi yapilabilir.
Fontan ameliyati ile pulmoner artere kan akimi saglanir, ventrikiil yalnizca aorta kan

gonderir (7,52).

2.2 MALNUTRISYON

Malntrisyon, gelismekte olan iilkekerde sik goriilen saglik problemleri
arasinda yer almaktadir. Bes yas altt cocuklarda ve gebelerde goriilen
malniitrisyonun kiiresel hastaliklarin %9,5’inin nedeni oldugu belirlenmistir (58).
Malniitrisyon, bagisiklik sisteminin zayiflamasina yol agarak enfeksiyon
hastaliklarinin sikligini, siddetini ve bu hastaliklarin neden oldugu 6liim sayisini

arttirmaktadir (58)
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Egitim ve saglik hizmetlerine ulasamayan, sosyo ekonomik diizeyi diistk,
pargalanmis ailelerin ¢ocuklarinda daha sik goriiliir. Gelismekte olan iilkelerde tahil
agirlikli beslenme s6z konusu oldugundan malnutrisyon fazla gorullr. Sel, deprem,
kithk gibi dogal afet durumlarinda da bulasici hastaliklarin etkisiyle malniitrisyon
prevalansi artmaktadir. Hastanede yatan hastalarin %30-60 da malniitrisyon
gorulmekte olup bunun %10-25’i agir dereceli malniitrisyondur. Solunum sistemi
hastalarinda %45, inflamatuar barsak hastaliklarinda %80 malign tiimor olan

hastalarin %85 malniitrisyon saptanmaktadir (59)

Etiyolojide rol oynayan faktorler bolgelere gore degismektedir. Psikososyal,

kiltirel ve ekonomik unsurlar malniitrisyona zemin hazirlamaktadir (60).

Tablo 3. Malntrisyonun nedenleri

e Yetersiz gida alim

e (ida ihtiyacinin artmasi

e Malabsorbsiyon

e Malign hastaliklar

e Enfeksiyonlar

e (ida maddelerinin viicuttaki metabolik siire¢lerindeki bozukluk

Malniitrisyon  tanimiyla geleneksel olarak protein ve/veya enerji
malndtrisyonu (PEM) kastedilir. Bazen de obezite gibi kalori fazlaligi veya vitamin

toksisitesini de igine alacak sekilde kullanilabilir (59)
Protein Enerji Malnitrisyonu:

Diinya Saglik Orgiitii'niin tanimina gére en sik siit ¢ocuklar: ile kiguk
cocuklarda rastlanan, kalori, protein veya her iksinden yoksun beslenme sonucu
olusan sik olarak enfeksiyonlarin eslik ettigi patolojik sendromlar toplulugudur.
Birincil ve ikincil protein enerji malniitrisyonu formlar1 vardir. Birincil malnitrisyon
yetersiz protein ya da kalori, daha seyrek olarak da esansiyel aminoasitlerden
yetersiz beslenme sonucunda gelisir. Ikincil PEM ise hastalik ve zedelenme
nedeniyle gelisen malniitrisyon durumudur. Akut hastalik ve zedelenme
durumlarinda hem istahsizlik nedeniyle yetersiz alim, hem vicudun protein ve

enerjiye artmig ihtiyact hem de alinan besinlerin yetersiz sindirim, absorbsiyon ve
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kullanim1 s6z konusudur (59). PEM yetersiz beslenmenin siiresine ve yetersiz alinan
besinin ¢esidine gore degisik derecelerde ve tiplerde goriilebilir (58). PEM, agir
PEM, orta PEM ve hafif PEM olarak siniflandirilabilir. En sik hafif ve orta PEM
goruldr (61). Orta derecede PEM; 9 ay ve 3 yas arasinda en fazla goriilen beslenme
hastaligidir. Orta derece PEM’de gastroenterit, pndmoni, anemi, fiziksel ve mental
gelisimde retardasyon, deri ve saglarda degisim gozlenebilir (58). Agir PEM ise
marasmus, kwashiorkor ve marasmik-kawashiorkor olmak Uzere U¢ grupta incelenir
(58,62,63).

MARASMUS

Ileri derecede kalori eksikligine bagl gelisir. Belirli bir besin 6gesi degil
besinin tiimiintin eksikligi sonucunda enerji eksikliginin 6n planda oldugu kronik
aclik durumudur (58,62,63). Kilo kaybi ve subkutan yag dokusunun ve kas
kistlesinin belirgin kayb1 s6z konusudur. Kaburga, eklem ve yiz kemikleri belirgin,

cilt ince ve gevsektir. Apatik ve halsizdirler (59).
KWASHIORKOR:

Kalori alimin iyi olmasina karsin yetersiz protein alimina bagh gelisir. Alt
ekstremitelerde baslayan, tablo agirlastik¢a yukariya cikan, gode birakan 6dem
gorilir. Karin kaslar1 zayifligi, distansiyon ve hepatomegali nedeniyle batin
belirgindir. Bagirsak sesleri azalmigtir. Sa¢ seyrektir ve kolay kopar. Deri
degisiklikleri siktir ve agiz kenarlarinda catlak olusur (58,63). Yuvarlak yiz

goriiniimii vardir (62).
MARASMIiK KWASHIORKOR:

Marasmus ve kwashiorkor arasi klinik bulgular gosteren hastalara ise marasmik-
kwashiorkor denmektedir (63). Toplumumuzdaki protein-enerji malnutrisyonunun
%85’i marasmus tipinde, digerleri ise marasmik-kwashiorkor seklindedir.

Kwashiorkor belirtileri gosteren hasta sayisi ¢ok azdir (63) (Tablo 4).
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Tablo 4. Marasmus-kwashiorkor bulgular:

Bulgular Marasmus Kwashiorkor
Agirlik 6dem --- +++
Depigmentasyon +++

Sac degisiklikleri +- ++

Mental degisiklikler +- ++

Diyare ++ +++

Anemi + +++
Hepatomegali - +

A vit eksikligi + +++

Genel olarak malnitrisyon, immiin sistemin zayiflamasina, ¢izgili kas
kitlesinde azalmaya, yara iyilesmesinde bozulmaya, barsak mukozasinda atrofiye,
yaygin O0dem gelisimine, Kognitif fonksiyonlarda gerilemeye genel olarak

fonksiyonel kapasitede azalmaya sebep olur (59).

TANI: Iyi bir anamnez, beslenme 6ykusi, antropometrik Glgtimleri iceren fizik
muayane ve laboratuar incelemeleri ile tan1 konulmaktadir. Bélgesel deri alt1 adipoz
doku kalinligi veya kol ve bacaklarda kas alani 6lgiilebilir. Malnitrisyona neden
olabilecek konjenital veya edinsel bozukluklar sorgulanmalidir (60). Cocuklar
tartilir, boylar 6l¢iiliir ve sonuglar ¢ocuklarin 1yi gelistigi biline referans niifusa ait
verileriyle karsilastirilir.  PEM  gelisiminde ilk basamak c¢ocugun agirliginin
bulundugu egriden sapmasi asag1 ve saga dogru yer degistirmesidir. Kilo alimindaki

duraksama uzun siire devam ederse bunu boy uzamasinda yavaslama takip eder (58).

Diinya saglhik Orgiitiiniin ~ Onerdigi  lizere beslenme durumunun

incelenemesinde ti¢ gosterge kullanilmaktadir:

1) Yasa gore boy endeksine gore refarans grubun ortanca degerinden -2SD
sapma gosteren ¢ocuklar yasina gore kisa (stunting) kabul edilmekte ve
kronik beslenme bozuklugunun belirteci sayilmaktadir.

2) Boya gore agirhk, viicut agirhigt boy uzunluguna gore degerlendirilir.
Referans grubu ortanca degerinden -2 SD sapma gosteren g¢ocuklar zayif
(wasted) olarak kabul edilmektedir ve akut yetersiz beslenmeyi

gOstermektedir.
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3) Yasa gore agirlik, referans grubun ortanca degerinden -2 SD gosteren
cocuklar diisiik kilolu (underweight) olarak siniflandirilir. Hem kronik hem
de akut beslenme yetersizligini gosterir, beslenme durumunun uzun sireli

degerlendirilmesi igin kullanir (64).

Bu yontemlerin disinda degisik indikatorleri ve klinik bulgular1 birlikte
degerlendiren bazi siniflama sistemleri de bulunmaktadir. Waterlow, Wellcome,

Gomez, Jeliffe bu siniflamalarin i¢inde yer almaktadir (58).

Gomez Smiflamasi: Olgiilen agirlik ayni1 yastaki saglikli ocuk ile karsilastirilir (58)
(tablo 5). Yasa gore agirlik(%)=Cocugun agirhigi/Ayni yasta saglikli gocugun agirligi
x100. DSO siniflamas: tablo 6°da goriilmektedir (58).

Tablo 5. Gomez siniflamasina gore malniitrisyon diizeyleri

Kategori Yasa gore agirhk

%90-100 Beslenme durumu normal
%75-89 1.derece (hafif) malnitrisyon
%60-74 2.derece (orta) malnitrisyon
<%60 3.derece(agir) malniitrisyon

Tablo 6. DSO simiflamasi

Kategori Yasa gore agirhk
Agir PEM <%70

Orta PEM 70-80

Hafif PEM 80-90

Normal 90-110

iyi beslenmis 110-120

Obez 120 ve Uzeri

Waterlow siniflamasi: Akut malniitrisyonun gostergesi olan boya gore agirlik ve
kronik malniitrisyonun ol¢limii olan yasa gOre boy Olcimlerini birlikte

degerlendirilen siniflamadir (58).
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Wellcome smiflamasi: Odemin varligma gore ve yasa gore agirlik dikkate alinarak
smiflama yapilir. PEM’in ciddiyetini ve derecesini saptamada yararlanilir (58) (tablo

7).

Tablo 7. Wellcome siniflamasi

Odem yok Yasa gore agirlik (%) Odem var
Dustk kilolu 80-60 Kwashiorkor
Marasmus <60 Marasmik kwashiorkor

TEDAVI: Nutrisyonel destek verilmesinin iki temel amac1 vardir. 1) Kisa donemde
hlcresel fonksiyonlarin restorasyonu. 2) Uzun dénemde kaybedilen dokularin yerine
konulmasi. Etiyolojik neden ne olursa olsun siddetli malniitrisyon olan hastalarda
protein, yag, glikojen disinda potasyum, magnezyum, fosfat, cinko, selenyum gibi
elementler, A, E, C vitaminleri, tiamin, pridoksin, riboflavin gibi vitaminler
verilmelidir (60).

Nutrisyonel destek verilirken, siddetli malniitrisyona sekonder gelisen ince ve
kalin barsak atrofisine bagli malabsorbsiyon nedeniyle gelisecek olan diyareye dikkat
edilmelidir. Refeeding sendromu gelisebilecegi unutulmamalidir. Sodyum ve su
yonunden asiriya kagmamak gerekmektedir. Planlanan enerjinin yarisi ile baglanmali
ve tiamin destegi verilmelidir. Ilk hafta parenteral potasyum, fosfat ve magnezyum
destegi gerekebilir. Gastrointestinal disfonksiyon oral veya enteral beslenmeye engel
ise parenteral nitrisyon verilmelidir (60). Major cerrahi yapilacak olan orta ya da
ciddi malnltre hastalara preoperatif 7-10 giin agresif niitrisyonel destegin

perioperatif komplikasyonlari ve bazen de mortaliteyi azalttigi saptanmistir (59).

2.3. KONJENITAL KALP HASTALIGINDA MALNUTRISYON

Malniitrisyona neden olan konjenital kalp hastaliklar1 genel olarak diger
sistemik sorunlara da yol acar. Kardiyak malformasyonlarin farkli tipleri farkli
diizeyde biiyiime gelisme geriligine sebeb olur (65). Cocuklarda malndtrisyon ile

iliskisi gosterilen ¢ grup kalp hastaligi tizerinde durulmaktadir (66,67).
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1. Kalp yetmezligine yol acan kalp hastaliklari; Bu grupta ventrikiler septal

defekt, patent duktus arteriyozus, atriyventrikiler septal defekt, tek ventrikul
fizyolojisine neden olan konjenital kalp hastaliklar1 ve bazi edinsel kalp
hastaliklar1 yer almaktadir. Soldan saga konjenital kalp hastaliklar1 bu grupta
Onemli yer tutar (68,69).

Pulmoner hipertansiyon; Bu grupta soldan saga santli bazi kalp hastaliklari ile
bazi sol kalp hastaliklar1 basta olmak iizere ¢ok sayida kalp hastalig1 yer
almaktadir. Arodiwe ve ark.(70) siyanotik hastalardaki pulmoner
hipertansiyonun hipoksi sonucu gelisen metabolik asidoz nedeniyle gelisme
geriligini arttirdigini sdylemislerdir.

Siyanotik kalp hastaliklari; Bu gruptaki hastaliklar temel olarak hipoksi ve
bazilarinda gelisen kalp yetmezligi nedeniyle malniitrisyon tablosuna katkida

bulunurlar (70).

Konjenital kalp hastalii olan c¢ocuklarda malniitrisyon artan morbidite ve

mortalite, artan hastaneye yatis sikligi ve koti cerrahi sonug ile iliskilidir (66).

Konjenital kalp hastalarinda malndtrisyona sebeb olan nedenler;

Yetersiz kalori alimi: Konjenital kalp hastaliginda malniitrisyon temel olarak
kalori alimi ve enerji tiiketimi arasindaki dengeye baghdir (67). Kronik
hipoksinin  anoreksiyaya yol actigt  gosterilmistir.  Konjestif  kalp
yetmezligindeki hastalarda gelisen dispne ve takipne, yorgunluk ve azalmig
gida alimina neden olur. Bununla birlikte bu hastalarda eslik eden kardiyak
dis1 nedenlerden dolay1 da enerji alimi1 azalabilir (71,67).

Artan enerji gereksinimi: Kritik hasta ¢ocuklarda enerji gereksinimi hafif ve
orta streslerde %30; ciddi streslerde %50, major yaralanmalarda %2100 artar
(72). Bununla birlikte kardiyak defektin bagli basina enerji gereksinimini
artirabilecegi bildirilmistir. Ornegin VSD olan cocuklarda total enerji
tiiketiminde %40 artis oldugu bildirilmistir (70).

Hipoksi: Kronik hipoksi sonucunda istahsizlik gelisir, hiicresel diizeyde
besinlerin etkisiz olmasina neden olur. Periferal hipoksi besinlerin yeteri
kadar yikilmamasina, ayrica splanik alandaki konjesyon da malabsorbisyona
sebep olmaktadir (65).
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Konjestif Kalp Yetmezligi: Kalp yetmezligi KKH’l1 ¢ocuklarda malniitrisyon
siklig1, olmayanlardan 5 kat yiiksek bulunmustur (66). Ayrica KKH olan
cocuklarda istirhatte artan enerji gereksinimi lezyonun tipinden ¢ok konjestif
kalp yetmezligi bulunup bulunmamasiyla ilgilidir (73).

Gastrointestinal sisteme bagli nedenler: Sistemik-pulmoner sant1 olan
hastalarda splanknik iskemi riski ve dolayisi ile nekrotizan enterokolit riski
fazladir, bu da beslenme bozukluguna neden olur (68). Ayrica kalp
yetmezligi olan hastalarda gelisen kompresif hepatomegali azalmis gastrik
vollime ve artan gastro6zofageal refliiye neden olabilir (71).

Biiyime hormonu ve diger faktorler: Tiirkiye’den yapilan bir calismada KKH
olan cocuklarda insilin benzeri buylime faktori-1 (IGF-1) seviyelerinin
normalden daha disiik; biiyiime hormonu (BH) seviyelerinin ise normalden
yiksek oldugu; ayrica IGFBP-3 seviyelerinin malnutrisyonu belirlemede
6nemli oldugu bildirilmistir (74).

Sik gecirilen enfeksiyonlar: Sik gecirilen enfeksiyonlar, KKH olan
cocuklardaki biiyiime geriliginin 6nemli nedenlerindendir (65). Cil ve ark.
(75) medikal tedavi alan sol-sag sanli KKH olan ¢ocuklarda Yyetersiz
beslenme ve sik alt solunum yolu enfeksiyonu gecirilmesi nedeniyle

malniitrisyonun gelistigini saptamislardir.

30



3.MATERYAL VE METOD

Calismaya 1 Kasim 2017- 30 Mayis 2018 arasinda Dicle Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigine konjenital kalp hastaligi (KKH) nedeniyle
bagvuran hastalar dahil edilmistir. Kalp hastaligi disinda nérolojik hastalik, kronik
romatolojik veya gastrointestinal sistem hastalifi, endokrin ve metabolik hastalik,
kilo kaybina neden olan akut hastalik olan hastalar, dismorfik goériiniimii olan veya
bilinen genetik hastalik tanis1 olan hastalar; prematir dogum ya da IUGG olan

hastalar ¢alisma dis1 birakildi.

Tiim hasta ebeveynleri ¢aligma hakkinda bilgilendirildi ve aydinlatilmis onam
formu imzalandi. Hasta ebeveynlerinin yas ve egitim durumlari, ekonomik durumlari
(aylik gelir), viicut agirligr ve boylari; kardes sayisi sorgulandi; hastalarin dogum
agirhigl, su andaki viicut agirligi, boyu, bas ¢evresi dl¢iildii. Viicut 6l¢iimleri i¢in ayn
cihazlar kullanilmis olup o6l¢iimler ¢ocuk kardiyoloji polikliniginde poliklinik
hemsiresi tarafindan yapildi. Malniitrisyon saptana hastalarin antropoemetrik
Olctimleri ayrica ¢ocuk endokrinoloji polikliniginde ¢ocuk endokrinoloji arastirma
gorevlisi tarafindan da tekrarlandi ve tekrarlanan Ol¢iim verileri esas alindi.
Hastalarin beslenme 6zellikleri (anne siitli alma siiresi, ek besinlere ge¢gme zamani,

beslenme sekli) sorgulandi.

Tum hastalara anamnez ve fizik muayeneden sonra 12 derivasyonlu yiizey
elektrokardiyografi (EKG) ve transtorasik ekokardiyografi (EKO) cekildi.
Endikasyon durumunda Telekardiyografi, 24 saatlik Holter EKG kaydi, efor testi,

kardiyak kateterizasyon ve laboratuvar incelemeleri yapildi.

Malniitrisyon  saptanan hastalar ¢ocuk endokrinoloji  polikliniginde
degerlendirilerek malniitrisyonun olas1 nedenleri yoninden inceledi. Gerekli gorilen
hastalardan tam kan, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, serum elektrolitleri ve
kan sekeri, tiroid fonksiyon testleri, C-reaktif protein ve eritrosit sedimentasyon hizi,
serum demir ve demir baglama kapasitesi, ferittin diizeyi, B12 ve folik asit diizeyleri,
¢Olyak tetkikleri calisilarak malniitrisyon nedeni olabilecek ya da malniitrisyona eslik

eden diger patolojiler degerlendirildi.
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Ekokardiyografi degerlendirme:

Ekokardiyografi degerlendirme tiim hastalarda ayni cihaz (Vivid S5 Pro, GE,
Horten, Norway, 3-7 MHz phased-array transducer) ile yapildi. Tiim hastalarda iki
boyutlu (2D), M-mod, pulse ve renkli akim Doppler incelemeleri yapildi.
Transtorasik ekokardiyografi inceleme en az 5 pencereden (apikal dort bosluk,
parasternal uzun eksen, parasternal kiza eksen, subkostal ve suprasternal pencereler)

yapildi.
Antropoemetrik 6lglimler:

Hastalarin viicut agirlikalri ve boylart degerlendirildi. Bes yasindan kiiciik
cocuklar dijital bir terazide, bes yasindan biiyiik cocuklar ise terazi ile tartildi. Iki
yasindan kii¢iik ¢ocuklarin boyu yatar posziyonda ve daha biiyiik ¢ocuklarin boyu ise
ayakta ve boyolger ile Olglldl. Hastalar, yaslarina uygun biiylime egrileri
kullanilarak malniitrisyon varligi agisindan degerlendirildi. Viicut kitle indeksinin
(VK1) hesaplanmasinda viicut agirhg (kg)/boyun (metre) karesi formiilii kullanildi.
Z-skorunun hesaplanmasinda su formiil kullanildi: Olgiilen deger-yas ve cins igin
medyan deger)/(yas ve cins i¢in standart sapma). Viicut kitle indeksi 5. persantilin
altinda olanlar malniitrisyonlu, 5. persantilin {izerinde olanlar normal olarak

degerlendirildi. Gomez ve Waterlow siniflamasina gore hastalar degerlendirildi:

Gomez siniflandirilmasi i¢in: Yasina gore olmasi gereken kilonun %60’ mndan
az olan hastalar agir, %60-74 arasindaki hastalar orta, %75-90 arasindaki hastalar ise
hafif malniitrisyonlu olarak tanimlandi. Agirligi %90-110 arasindaki hastalar normal
olarak degerlendirildi. Waterlow siniflamasi i¢in: Yasa gore boyu olmasi gerekenin
% 95’inden diisiik olan hastalar kronik malniitrisyonlu olarak degerlendirildi. Bunlar
da hafif, orta ve agir olarak gruplandirildi: Yasa gore boy % 91-95 ise hafif, %85-90
ise orta, % 85’in altinda ise agir kronik malniitrisyon olarak degerlendirildi. Boya
gore agirlik degerlendirilmesinde; boyuna goére olmasi gereken 50. persantildeki
agirhigt bulundu ve bu deger %100 olarak kabul edildikten sonra bu agirligin
%70’inin altindakiler agir, %70-80’1 arasindakiler orta, %80-90’1 arasindakiler ise

hafif akut malniitrisyonlu, %90 nin iizerindekiler ise normal olarak degerlendirilir.
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Boy uzunlugu %95°den az ve boya gore viicut agirhigi da %90’in altinda olan

hastalar ise kronik zeminde akut malniitrisyon olarak degerlendirildi.
Istatiksel analiz:

Bu c¢aligmada tanimlayici istatistik olarak ortalama ve standart sapma,
kategorik degiskenlere ait frekans ve yilizde degerleri verilmistir. Surekli
degiskenlerin normallik dagilim varsayimina uygunlugu Kolmogorov-Smirnow testi
ile degerlendirilmistir. Dagilimi normal siirekli degiskenlerde iki gruba ait
ortalamalarin karsilastirilmasinda bagimsiz student’s t ve Kategorik degiskenlere ait
goriilme sikliklarinin karsilastirllmasinda Pearson Ki-Kare testleri kullanilmistir.
Tanimlayici istatistikler ve analizler R version 3.2.3 (2015-12-10) Copyright (C)
2015 The R Foundation for Statistical Computing free software bilgisayar paket
programi kullanilarak yapilmistir. p<0,05 igin sonuglar istatistiksel olarak anlamli
kabul edilmistir.

Bu c¢alisma i¢in Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Etik Kurulu’ndan onay

almmustir (25.01.2018/294) alinmustir.
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4. BULGULAR

Hasta grubumuzun yas otralamasi; 74,7+ 54,6 ay, kontrol grubunun yas
ortalamasi 74,9+47,5 aydi. Hasta grubumuzun 106’s1 (%49) kiz, 109° u (%51)
erkekti. Kontrol grubunun 117’si (%48 ) kiz, 125’1 (%52) erkekti. Hasta grubumuzun
viicut agirligin ortalamast 21,1+£13,6 kg’di.  Kontrol grubunun vicut agirlik
ortalamas1 22,6 +12,2°di. ki grup arasinda yas ve cinsiyet acisindan anlamli fark
saptanmadi. Hasta grubumuzun 92’sinde (%42) malnitrisyon var iken, kontrol
grubumuzun 24’inde (%10) malniitrisyon saptandi; aradaki fark istaiksel olarak
anlamli idi (p<0.001). Hasta ve kontrol grubunun yas, cinsiyet, antropoemetrik

Olctimleri ve diger bazi bilgileri tablo 8’de goriilmektedir

Tablo 8. Hasta ve kontrol grubunun karsilastirilmasi

Hasta (n: 215) Kontrol (n: 242) | P degeri
Yas(ay) 74,74+54,6 74,9+47,5 0,96
Cinsiyet (Erkek) 109 (%51) 125 (%54) 0,838
Anne sutl alma siiresi (ay) 15,2+10,2 17,248,4 0,024
Ek besinlere gecis siiresi (ay) 8,4+4,2 6,3+2,5 <0,001
Gelir miktar1 (Tiirk liras1) 1750+679 2220+1458 <0,001
Vicut agirhig (kg) 21,1+13,6 22,6122 0,21
Viicut agirligi (persantil) 24,9+26,8 41,4259 <0,001
Boy (cm) 110429,2 113,1+27,1 0,24
Boy (persantil) 29,8+28,4 43,4+26,8 <0,001
Vicut kitle indeksi 15,6+2,5 16,2+2,1 0,004
Vicut kitle indeksi (persantil) 29,5+28,9 41,9+278 <0,001
Z skoru -0,8+1,2 0,1646,6 0,04
Viicut agirligi/istenen agirlik 86,9 £16,3 96,1+13,1 <0,001
Boya gore agirlik 94,5+13,7 98,9+11,2 <0,001
Yasa gore boy 95,945,2 98,5+4,6 <0,001
Anne viicut agirligi (kg) 69,8+11,8 6719,2 0,004
Baba viicut agirligi (kg) 77,8+11,2 76,2+9,6 0,1
Anne boy (cm) 162,8+5,3 162,848,6 0,9
Baba boy (cm) 172,1+10,5 173,746,1 0,05
Malntrisyon var 92(%42,7) 24(%10) <0,001
Malntrisyon yok 123(%57,3) 218(%90)
Akut malnitrisyon 46(%37,3) 33(%56,8) <0,001
Kronik malniitrisyon 38(%30,8) 19(%32,7)
Kronik zeminde akut malnitrisyon | 39(%31,9) 6(%10,5)
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Hasta ve kontrol grubunun ailedeki birey sayisi ve kardes sayisinin artmasi
malndtrisyonun  olup  olmamasinin istatistiksel olarak anlamili  sekilde

degistirmektedir. Veriler tablo 9 ve 10’da goriilmektedir (p:<0,001)

Tablo 9. Malntrisyon durumuna gore ailedeki birey sayisi

AILE BIREY SAYISI Total

3 | 4 5 6 7 8 9 10 |11 |12 |13 | 14 | 16

Malnutrisyon | Yok 16 | 28 13| 18| 4 7 1| 1| 1| 0| o| O 94

Var 3 5| 17 19| 15 6 5 41 0] 0| 2] 1] O 78

Kontrol

ol o

31| 81| 69 26| 18| 12 3 0| 1| 0| 0] 0] 1 242

Tablo 10. Malniitrisyon durumuna gore kardes sayisi

KARDES SAYISI Total

0 1 2 3 4 5 6|7 8 9 |10 | 11|12 14

Malnutrisyon | Yok | 0| 6| 18| 30| 13| 14| 6|4 1/ 1) 0o/ o0 0 94
Var 0| 4| 6| 17| 22| 13| 3|5| 4| 0| 1| 2| 1 0 78
Kontrol 23| 46| 79| 47| 28| 14| 3|0 0/ 0/ 0 1 242

Gomez simiflamasma gore hasta grubumuzun 129°unda (%60), kontrol
grubumuzun ise 79’unda (%32) malndtrisyon saptandi (p<0,001). Gomez

siniflamasina gore malndtrisyon siddet dagilimi tablo 11°de gortlmektedir.

Tablo 11. Gomez siniflamasina gore hasta ve kontrol grubunun karsilagtiriimasi

Malndtrisyon Gruplar Y
Hasta Kontrol Toplam <0,001
Gomez | Yok 86(%40) 163(%67,3) 249
Hafif 76(%35,3) 71(%29,7) 147
Orta 49(%22,7) 6(%2) 55
Agir 4(%0,2) 2(%1) 6
Toplam 215(%100) | 242(%100) | 457

Waterlow siniflamasina gore hasta grubunun 123’tnde (%57) malnitrisyon
saptanirken; kontrol grubunun ise 58’inde (%24) malniitrisyon saptandi (p<0,001)
(tablo 12).
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Tablo 12. Waterlow siniflamasina gore hasta ve kontrol grubunun karsilastirilmasi

Malntrisyon Gruplar p
Hasta Kontrol Toplam <0.001
Waterlow | Yok 92(%42,7) 184(%76) 276
Hafif 70(%32,5) 44(%18,1) 114
Orta 44(%20,4) 10(%4) 54
Agir 9(%4,4) 4(%1,9) 13

Cerrahi tam diizeltme yapilan, yapilmayan ve kontrol grubunun verileri tablo

12°de goriilmektedir. Cerrahi tam diizeltme yapilan ve yapilmayan iki grup

arasindaki malniitrisyon sikligi anlamli bulunmadi (p=0.129). Hastalarin cerrahiye

alimmalar1 ile poliklinige basvurular1 arasindaki siire 1 ile 160 ay arasindayda.

Ortalama stire 35 ay idi. %30’u postop 1 yil altindaydi.

Tablo 13. Tam diizeltme yapilan ile yapilmayan grubun karsilastirilmasi

Diizeltme Diizeltme Kpntrol p (A-C) | p (B-C)

yapilmamig yapilmig grubu (C)

hasta grubu hasta grubu

(A) (B)
Yas (ay) 68,8+54,4 80,4+54,7 | 74,9+475 | 0,26 0,50
Anne sitl alma slresi (ay) | 14,3+9,8 16,7+10,3 17,2+48,4 0,005 | 0,72
Ek besine gegis siiresi (ay) | 8+4,1 9,9+49 6,3£2,5 <0,001 | <0,001
Gelir miktart (Turk liras1) | 1801663 1610+656 2220+1458 | <0,001 | <0,001
Viicut agirhigi (kg) 19,3+13 23,8£15,3 | 22,6+12,2 | 0,01 0,62
Viicut agirligi (persantil) 22,7+27,1 28,3+25,6 41,4259 <0,001 | 0,03
Boy (cm) 106,2+29,5 | 113,9£30,9 | 113,1+27,1 | 0,025 | 0,85
Boy (persantil) 27,2279 31,330 43,4126,8 <0,001 | 0,07
Vicut Kkitle indeksi 15,3+2,6 16,3+2,5 16,2+2,1 <0,001 | 0,90
Vicut kitle indeksi 27,1+£29,6 36,9+28,1 | 41,9+27,8 <0,001 | 0,28
(persantil)
Viicut agirligi/istenen 85+16,6 90,2+16,8 | 96,1+13,1 <0,001 | 0,01
agirlik
Boya gore agirlik 93,3+14,9 98,6+13,2 98,9+11,2 <0,001 | 0,85
Yasa gore boy 95,645 95,7+6,1 98,5+4,6 <0,001 | 0,008
Anne viicut agirligi (kg) 69,9+11,3 72,3+13,5 6719,2 0,01 0,01
Baba viicut agirligi (kg) 78,2+11,1 77,09+11 76,2+9,6 0,073 0,62
Anne boy (cm) 162,9+5,2 162+5,9 162,8£8,6 | 0,92 0,54
Baba boy (cm) 173,446,1 169,3+20 173,7+6,1 | 0,64 0,16
Malnutrisyon var 78 14
Malnutrisyon yok 94 29 0,129
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Hasta grubunun 38 (%17)’inde siyanoz mevcuttu. Siyanozu olan 38 hastada

viicut agirhigi, boy ya da VKi’nin <5.persantil olup malntrisyon saptanan 26

(%68,4) hasta varken; siyanozu olmayan 177 hastanin 66 (%37)’sinda malniitrisyon

saptandi. Siyanozu olan gruptaki malniitrisyon siklig1, siyanozu olmayan gruba gore

anlamli derecede yiiksekti (p<0,001). Kontrol grubumuzun ise 24 (%10)’lUnde

malndtrisyon saptandi (p<0.001). Hastlarin siyanoz durumuna gore kontrol grubu ile

karsilastirilmasi tablo 14°te goriilmektedir.

Tablo 14. Siyanozu olan ve olmayan grubun karsilastirilmasi

Siyanotik Asiyanotik Kontrol P (A-C) P (B-C)

hastalar Hastalar (B) | grubu (C)

(A)
Yas (ay) 57,4454,1 | 75,8£54,2 | 74,9£475 | 0,39 0,87
Anne situ alma siresi 9,6+9,2 16,4+9,7 17,248,4 0,00 0,39
(@y)
Ek besine gegis slresi 7,2£3,6 8,8+4,6 6,3£2,5 0,15 <0,001
(ay)
Gelir miktar1 (Tiirk liras1) | 1636x728 | 1787+644 | 22201458 | <0,001 | <0,001
Viict agirhigr (kg) 16,1+12,2 | 21,7£13,9 | 22,6£12,2 0,003 0,51
Vicut agirh@ (persantil) | 13,7£22,3 | 27,1+27,2 | 41,4+25,9 <0,001 | <0,001
Boy (cm) 97,5£27,9 | 111,1+29,9 | 113,1+27,1 | 0,001 0,52
Boy (persantil) 15,9+18,6 | 31,7+29,8 43,4+26,8 <0,001 <0,001
Vicut kitle indeksi 15+3,2 15,724 16,2+2,1 0,003 0,04
Vicut kitle indeksi 22,4+30,4 | 31,6£29 41,9+27,8 <0,001 | 0,001
(persantil)
Viicut agirligi/istenen 80,6+17,2 | 87,9+16,3 | 96,1+13,1 | <0,001 | <0,001
agirlik
Boya gore agirlik 91,6+18,3 | 95,5+13,4 | 98,9+11,2 0,02 0,12
Yasa gore boy 93,8+3,9 96,2+5,5 98,5+4,6 <0,001 <0,001
Anne viicut agirhigi (kg) 69,6+11,5 | 70,7£12 67%9,2 0,18 0,002
Baba viicut agirlig (kg) 77,2£12,5 | 78,2+10,7 76,2+9,6 0,54 0,07
Anne boy (cm) 162,3+5,8 | 162,7+5,3 162,8+8,6 0,76 0,93
Baba boy (cm) 172,946,3 | 172,2+12,4 | 173,746,1 0,44 0,129
Malnutrisyon var 26 66 <0.001
Malnutrisyon yok 12 111

Gomez smiflamasina gére siyanozu olan grupta malniitrisyon siddet dagilimi

tablo 15’de goriilmektedir.
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Tablo 15. Gomez siniflamasina gore siyanozu olan grup ile kontrol grubunun

karsilastirilmast
Siyanotik hasta Kontrol Toplam p
Gomez | Yok 9(%23) 163(%67,3) 172 <0,001
Hafif 14(%36,8) 71(%29,3) 85
Orta 13(%34,2) 6(%2,4) 19
Agir 2(%6) 2(%1) 4
Toplam 38(%100) 242(%100) 280

Waterlow siiflamasina gore siyanozu olan hastalarin ve kontrol grubunun

malniitrisyon siddet dagilimi tablo 16°da gorilmektedir.

Tablo 16. Waterlow smiflmasina gore siyanozu olan grup ile kontrol grubunun

karsilastirilmasi
Siyanotik hasta grubu | Kontrol grubu | Toplam p
Waterlow Yok 7(%18) 184(%76) 191 <0,001
Hafif 16(%42) 44(%18,1) 60
Orta 13(%34) 10(%4) 23
Agir 2(%6) 4(%1,9) 6
Toplam 38(%100) 242(%100) 280

Siyanozu olan hastalarin 10’unda akut, 10’unda kronik, 11’inde ise kronik

zeminde akut malnutrisyon; siyanozu olmayan hastalarin ise 25’inde akut, 24’(inde

kronik, 24’(inde kronik zeminde akut malniitrisyon saptandi (tablo 17).

Tablo 17. Siyanotik hastalarda ve kontrol

siniflandirilmasi

grubunda malndtrisyonun

Siyanotik hasta | Kontrol Toplam | p
Malniitrisyon | Yok 7(%18) 184(%76) 191 <0,001
Akut 10(%26,3) 33(%13,6) | 43
Kronik 10(%26,3) 19(%7) 29
Kronik zeminde akut | 11(%29,4) 6(%3,4) 17
Toplam 38(%100) 242(%100) | 280

38




16 (%76)’sinda

malniitrisyon saptandi. Pulmoner hipertansiyon olmayan 194 hastanin ise 76

Pulmoner hipertansiyon (PH) bulunan 21 hastanin

(%39)’sinda malniitrsiyon saptandi (p<0,001). Veriler tablo 18’de goriilmektedir.

Tablo 18. Pulmoner hipertansiyon (PH) olan ve olmayan grubun karsisastiritlmasi

PH var PH yok P
Malnitrisyon yok 5 118 0,001
Malnutrisyon var 16 76

Gomez siniflmasina gére PH bulunan 21 hastanin malniitrisyon siddetinin

smiflamasi tablo 19’da gorilmektedir.

Tablo 19. Gomez siniflamasina gére PH olan grup ile kontrol grbun karsilagtiriimasi

PH P
Var Kontrol Toplam <0,001
Gomez Yok 4(%19) 163(%67,3) 167
Hafif 2(%9) 71(%29,3) 73
Orta 14(%67) 6(%2) 20
Agir 1(%5) 2(%1,4) 3
Toplam 21(%100) 242(%100) 263

Waterlow siniflamasina gore PH bulunan hastalarin malniitrisyon siddetinin

dagilimi tablo 20°de gorulmektedir.

Tablo 20. Waterlow smiflamasina goére PH olan grup ile kontrol grubun

karsilastirilmasi
PH Kontrol Toplam p
Waterlow | Yok 3(%14) 184(%76) 187 <0,001
Hafif 4(%19) 44(%18,1) 48
Orta 13(%62) 10(%4,1) 23
Agir 1(%5) 4(%1,8) 5
Toplam 21(%100) 242(100) 263
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Pulmoner hipertansiyon bulunan 21 hastanin 5’inde akut, 3’Unde kronik ve
10’unda kronik zeminde akut malnutrisyon saptandi. Veriler tablo 21’de

gorulmektedir.

Tablo 21. PH bulunan hastalarda malniitrisyonun siniflandirilmasi

P
PH Kontrol Toplam | <0,001
Malnatrisyon | Yok 3(%14,2) 184(%76) 187
Akut 5(%23,8) 33(%13,6) 38
Kronik 3(%14,2) 19(%8) 22
Kronik zeminde akut | 10(%47,8) | 6(%2,4) 16
Toplam 21(%100) | 242(%100) 263

Siyanotik ve/veya PH olmayan, ancak sol-sag santi olan 59 hastanin 21
(%35,5)’inde malniitrisyon saptandi. Santt bulunmayan 156 hastanin ise 71
(%45,5)’inde  malniitrisyon saptandi. Sol-sag santli olan ve olmayan hastalar
arasindaki malniitrisyon sikligi anlamli degildi (p=0.190). Veriler tablo 22’de
gorulmektedir.

Tablo 22. Sol-sag sant1 olan ve olmayan hastalarda malniitrisyon karsilastirmasi

Sol sag santh grup Sol sag sant olmayan grup | p

Malntrisyon yok | 38 85 0,10

Malndtrisyon var 21 71

Malniitrisyonu mevcut olan hastalarimizdan malnitrisyona neden olabilecek

bagka faktorlerin arastirllmast amaciyla tetkik vermeyi kabul eden 65’inin
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laboratuvar verileri tablo 23’de verilmistir. Bu hastalrin %30 unda demir eksikligi

saptandi.

Tablo 23. Malnutrisyon saptanan hastalarda laboratuvar verileri

Ort+SD
Kan beyaz kiire 10,6%3,5 10e3/uL
RBC (eritrosit) 5,2+0,7 M/uL
Hemaoglobin 13,6+£2,2 gr/dl
MCV 80,4+7,5 fl
Trombosit 334+125 10e3/uL
Serum demir 72+37 ul/dl
Serum demir baglama kapasitesi 321+7.5 ul/dl

Ferritin

44,2+43,4 ng/ml

B12 vitamini 443+189  pg/ml
Folik asit 14,8+11,1 ng/ml
Albumin 3,9+0,3  gr/dl
Sodyum 136+2,1 mmol/L
Potasyum 4,5+0,5 mmol/L
Kalsiyum 9,705 mg/dl
Magnezyum 2+0,1 mg/dl
Alanin transaminaz 16,2 U/L
Alkalen fosfataz 215 U/L
C-reaktif Protein 0,3 mg/dl
Eritrosit sedimentasyon hizi 9,3 mm(saat)
Tiroid stimulan hormon (TSH) 2,9 u/ml
Serbest T4 18,1 pmol/L
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5. TARTISMA

Konjenital kalp hastaliklari, c¢ocukluk yas grubunda saptanan kalp
hastaliklar1 arasinda 6nemli bir yere sahiptir. Tim yaslarda goriilebilmekle birlikte
Ozellikle yenidogan ve kiiciik cocuklarda KKH’lar1 yetersiz biiytime riski ile
birliktedirler (76). Konjenital kalp hastalig1 bulunan ¢ocuklarin, bazal metabolizma
hizlar1 yiiksek, enerji gereksinimlerinin fazla ve enerji alimlarinin az olmasi
nedeniyle malndtrisyon gelistirme riskleri yiiksektir (65). Bu cocuklarin dogum
viicut agirligi normaldir. ilerleyen donemlerde defektin yerinin ve boyutunun
etkisiyle kilo alimi azalarak malniitrisyon saptanir (69). KKH olan c¢ocuklarda
malniitrisyon prevelanst %92’dir (70). Okoromah ve ark. (66)’nin yaptigi, 73
hastanin oldugu ¢aligmada hastalarin %90’inda malniitrisyon gosterilmistir. Biz de
calismamizda hasta grubumuzun %60’1inda malniitrisyon saptadik. Kontrol grubunun

ise %32 sinde malniitrisyon saptadik.

Cooper ve ark. (77) anne siitiiniin yetersiz aliminin malniitrisyon gelisimini
arttitdigini gostermislerdir. Arodiwe ve ark. (70) da yasma uygun diyet almayan
hastalarda malniitrisyon gelisiminin fazla oldugunu sdylemektedirler. Calismamiza
dahil ettigimiz hastalarin anne siitii alma siiresini kontrol grubuna gore anlamli
diizeyde az oldugunu saptadik. Okoromah ve ark.(66) da anne sltunden erken
ayrilmanin, emerken yorulmaya bagli oldugunu ve bunun da konjenital kalp
hastaligin1 erken tanimada belirleyici olabilecegini sdylemektedirler. Anne sutu ile
beslenme, konjenital kalp hastaliklarinda 6zellikle bagirsaklarda olan konjesyona
sekonder gelisen besin intoleransini azaltir (77). Anne siitii bagirsak mukozasi i¢in
tolere edilebilir ve iyi emilir; ancak yeterli kaloriyi saglamayabilir. Cesitli
caligmalarda destek amagli yiiksek konsantrasyonlu mamalarin kullanilabilecegi
KKH’l1 hastalarda biliyiime gelisme geriligini azaltabilecegi gosterilmistir (78).
Bununla birlikte 122 kisilik konjenital kalp hastalig1 olan grupla yapilan diger bir
calismada cerrahi sonrasinda anne siitii, formula ya da hiperkalorik formula alimi

arasinda biiylime gelismeye etkisi arasinda fark saptanmamis (79).

Hastalarin yetersiz ve dengesiz beslenmesi, yeterli kalori ihtiyacin
karsilayamamas1 malniitrisyon gelisimine sebep olan en 6nemli nedenlerdendir. Ek

besinlere gegis zamanin gecikmesi malniitrisyon gelisiminde belirleyicidir (80-82).
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Okoromah ve ark. (66) da calismalarinda konjenital kalp hastaliklarinda
malniitrisyonu arttiran etmenler arasinda 5 yastan kiiciilk olmay1 belirleyici faktor
olarak gormislerdir. Bunun nedeni de yetersiz ve dengesiz beslenme olarak
gostermislerdir. Vieria ve ark. (83) yaptiklar1 ¢alismada konjenital kalp hastalig1 olan
hastalarin kalori, lif, sodyum, vitamin A ve yag aliminin kontrol grubuna gore
belirgin az oldugunu saptamislardir. Biz de hasta grubumuzda ek besinlere gegis
zamaninin anlamli olacak sekilde kontrol grubuna gore daha ge¢ oldugunu gordiik.
Konjenital kalp hastaligi olan cocuklarin normal biiylimeyi yakalamalar1 i¢in %50

daha fazla enerji ihtiyaclar1 vardir (84).

Arodiwe ve ark. (70) calismalarinda sosyoekonomik diizeyi, malniitrisyon
gelisiminde belirleyici faktor olarak saptamamiglardir. Varan ve ark. (67) da benzer
sekilde yaptiklart calismada sosyoekonik diizeyin, aile egitim diizeyinin ve kardes
sayisinin malniitrisyon gelisimi iizerinde anlamli etken olarak gérmemislerdir. Biz
calismamizda sosyoekomik diizeyin malniitrisyon gelisiminde 6nemli bir etken
oldugunu belirledik. Biz, sosyoekonomik diizeyin diisiik olmasinin, yeterli diizeyde
saglik ve egitim olanaklarina sahip olmaya engel olabilecegini diisiindiik.
Malniitrisyon gelisen grubun ilerleyen dénemlerde is kapasitesinde azalma ve buna
bagli ekonomik gelirde diisiikliik olabilir (85,86). Konjenital kalp hastaliginin oldugu
grupta ailedeki birey sayisi, anlamli diizeyde kontrol grubumuza gore daha fazlayds,

bu da ailedeki sosyoekonomik diizey ile baglantili olabilir.

Okoromah ve ark. (66) yaptiklart ¢alismada semptomatik konjenital kalp
hastalig1r olan ¢ocuklarin % 66’sinda hipokrom mikrositer anemi saptamiglardir.
Bunun biiyiik bir kisminin demir eksikligi anemisi olabilecegini diislinmiislerdir;
ancak hastalarin demir diizeylerine bakamamislardir. Biz yaptigimiz ¢alismada %30

hastada demir eksikligi saptadik.

Konjenital kalp hastaliklarinin farkli tipleri farkli diizeyde malniitrisyona
sebep olmaktadir. Pulmoner arteryal hipertansiyon mevcut olan hastalarda
malndtrisyon, PAH olmayan hastalara gore daha fazladir. Yiiksek pulmoner dirence
kars1 ¢alisarak sag ventrikiilde hipertrofi gelismesi sonucunda sag ventrikiilde oksijen
gereksinimi artar ve olusan kronik hiicresel hipoksi sonucunda daha fazla enerji

tiketimi gerekir (87). Hipoksi sonucunda besinler yeteri kadar yikilamaz. Besinlerin
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emilimi azalir. Kalp yetersizligine bagli intestinal mukozada édem gelisir, bagirsak
duvarini etkiler ve splanik alandaki konjesyon da malabsorbsiyona sebep olur (88).
Gastrointestinal sistemde olusan hipoksi ve 6dem; malabsorbsiyon ve gastrotzefagial
refliiye sebeb olur (71). Yetersiz kilo alan ve PAH gelilsen KKH’l1 ¢ocuklarda erken
cerrahi gerekmektedir (87). Menon ve ark. (87) calismalarinda konjestif kalp
yetmezligi ve PAH’l1 olgularin saglikli gocuklara gore dinlenme oksijen tiuketiminin
yiiksek oldugunu, daha fazla bazal metabolizma enerjisi kullandiklarini; yag
depolanmasi i¢in daha az enerji kaldigim1 gostermislerdir. Varan ve ark. (67) kronik
hipoksi ve PAH’un KKH olan c¢ocuklarda beslenme ve biyimeyi etkileyen en
onemli etkenin oldugunu, en belirgin malnutrisyonun (%56°sinda orta-agir derecede)
siyanotik PAH’li hastalarda oldugu gostermislerdir. Arodiwe ve ark. (70) da
pulmoner hipertansiyonun KKH larinda malniitrisyon igin en belirleyici etmen
oldugunu saptamislardir. Altin ve ark. (65) da PAH bulunan 172 hastanin
%94,8’inde malnutrisyon saptarken, PAH bulunmayan 87 hastanin %17,2’sinde
malniitrisyon saptamislardir. Biz de calismamizda PAH bulunan 21 hastanin

%85’inde malniitrisyon saptadik.

Siyanotik hastalardaki biiylime geriliginde, kronik hipoksi PAH’tan daha
belirleyicidir (65). Cameron ve ark. (91) yaptiklari ¢alismalarinda Konjestif kalp
yetmezIligi ve siyanozu olan hastalarda malnitrisyonun daha fazla oldugunu
bildirmiglerdir. Serum ghrelin dlzeyleri asiyanotik KKH olanlarda siyanotik KKH
olanlardan daha yuksektir. Seum ghrelin diizeyi ile TNF-alfa arasinda pozitif iligki
mevcuttur; bu da malndtriyonun kronik hipoksi ile arttigini desteklemektedir (90).
Bununla birlikte siyanotik KKH’da serum IGF-1 diizeyleri ile oksijen satlirasyonu
arasinda pozitif iligkinin tespit edilmesi, kronik hipoksinin serum IGF-1 duzeyini
azalttigin1 desteklemektedir (89). Yapilan bir ¢alismada siyanotik KKH’l1 olanlarda
kemik yasinin belirgin geri oldugu gosterilmistir (92). Siyanotik KKH da kilo ve
boyun birlikte geriligi mevcutken, asiyonotik KKH’ da kilo geriligi daha belirgindir
(67,91). Varan ve ark. (67) yaptiklar1 ¢calismada siyanoz ve pulmoner hipertansiyon
bulunan 16 hastanin %81’inde, siyanoz olup pulmoner hipertansiyonun bulunmadigi
42 hastanin %43’linde malniitrisyon saptamislardir. Biz de yaptigimiz ¢alismada

siyanozu bulunan 38 hastanin %81,5’unda malnitrisyon saptadik. Bununla birlikte
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siyanozu olan 38 hastanin %26’sinda akut, %26’sinda kronik, %28’inde kronik

zeminde akut malniitrisyon saptadik.

Cerrahi tedavi gereken KKH’da cerrahisiz gegen siirenin artmasinin biiyiime
Uzerine olumsuz etkileri vardir. Rhee ve ark. (93) yaptiklar1 calismalarinda ASD’li
hastalarda operasyon sonrasinda blytimenin 6nemli derecede arttigini bildirmislerdir.
Cerrahi diizeltmesi yapilmayan sol sag sant1 olan hastalarda sik akciger enfeksiyonu
gecirme ve sik hastaneye yatis Oykiisii olup bu da malniitrisyon gelisimine neden
olmaktadir. Cil ve ark. (75) sol-sag santli ve antikonjestif tedavi alan KKH’l1
hastalarda alt solunum yolu enfeksyonu nedeniyle hastaneye yatisin daha fazla
oldugunu gostermislerdir. Bu hastalarda olusan malnutrisyonun onemli nedeninin
yetersiz beslenme ve sik gecirilen alt solunum yollar1 enfeksiyonlart oldugu
saptanmistir. Cerrahi Oncesinde beslenmeyi standardize etmenin biiyiime gelisme
uzerine olumlu etkisi mevcuttur (77). Yapilan bir diger ¢alismada da cerrahi 6ncesi
beslenmeye dikkat edilmesi uzun dénemde morbiditeyi azaltacagi vurgulanmistir
(94). Vaidyanathan ve ark. (69) da cerrahi sonrasinda biiyiime gelisme geriliginin
devam etmesinin dogum agirligi, anne baba kilo ve boy oOl¢iimii ve cerrahi
oncesindeki beslenme durumuyla iligkili olabilecegini sdylemistir. Malnutrisyonu
bulunan KKH’li cocuklar cerrahi diizeltmeden sonra normal biyime duzeyini
yakalarlar (69). Nydegger ve ark. (88) postoperatif bir hafta iginde enerji tuketiminin
belirgin olarak distiiglinti; alt1 ay sonra bebeklerin boy ve kilolarmin normal
yasitlarina benzer duruma geldiklerini gostermislerdir. Bu nedenle trikuspit sonrasi
bolgede buyiik defekti olan hastalara erken donemde tani konulmasi, yakin takip
edilmesi; kalp yetersizligi, PAH ve malnutrisyon gelismeden cerrahi mudahale
yapilmasi onemlidir. Yapilan baz1 ¢alismalar da palyatif cerrahi yerine erken cerrahi
miidahalenin yapilmasinin biiyiime gelisme {izerine olumlu etkilerinin oldugunu
gostermistir (95,96). Bununla birlikte yapilan bir ¢alismada konjenital kalp hastaligi
nedeniyle cerrahi operasyon yapilan hastalarin %22’sinde beslenme bozuklugu tespit
edilmis (83). Beslenme problemlerinin devam etmesi ile hastanede kalma suresi,
mekanik ventilatorde takip edilme siiresi ve nazogastrik sonda ile beslenme siresi ile
pozitif iligki saptanmistir (77). Bizim ¢aligmamizda tam diizeltme yapilmayan 172
hastanin 78 (%45)’inde malniitrisyon gelismis olup, tam diizeltme yapilan grup ile

arasindaki fark anlamli degildir. Hastalarimizin cerrahi tedavi sonrasi takip
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stirelerinin kisa olmasi nedeniyle arada anlamli bir fark olmayabilir. Cerrahi
tedavinin gelisim {izerine olumlu etkilerinin saptanmasi i¢in hastalarin daha uzun

stire izlenemi gerekmektedir.

Sistemik-pulmoner santli hastalarin splenik iskemi ve nekrotizan enterokolit
riskleri ylksektir (97,98). Calismamiza dahil ettigimiz sol sag sant1 olan hastalarin
%35,5’inde malnitrisyon varken, sol sag santi olmayan hastalarin %45,5’inde
malniitrisyon saptandi. Caligmamizda sol sag santin varligi malniitrisyon gelisiminde
anlamli bir faktor olarak degerlendirilmedi. Biz bunu hastalarin erken ddénemde

cerrahiye gitmesine ya da sol sag santin siiresinin kisa olmasina bagladik.
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6.SONUCLAR

Calismamizda KKH olan hastalarda malniitrisyon sikliginin kontrol grubuna
gore fazla oldugu goriildii.

Calismamizda KKH olan hastalarda ailedeki birey sayisinin ve kardes
sayisinin daha fazla oldugu, ekonomik gelirin daha diisiik oldugu goriildii.
Calismamizda KKH olan hastalarda anne siitli alma siiresinin daha kisa
oldugu, ek besinlere gecis zamaninin daha ge¢ oldugu goriildii.

Caligmamizda siyanotik KKH olan hastalarda malniitrisyonun asiyonotik
KKH olan hastalara gére daha fazla oldugu gorildii.

Calismamizda pulmoner hipertnsiyon olan hastalarda malnitrisyonun
pulmoner hipertansiyon olmayan hastalara gore daha fazla oldugu goriildii.
Calismamizda cerrahi tam diizeltme ameliyati yapilan ile yapilmayan hastalar
arasinda malniitrisyon gelisimi agisindan fark saptanmamistir. Bunun nedeni
hastalarin izlem stirelerinin kisa olmasi olabilir.

Malnttrisyonu olan hastalarin %30 unda demir eksikligi oldugu goriildii.
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