T.C.
KARADENIZ TEKNIK UNIVERSITESI
TIP FAKULTESI

COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANABILIM DALI

KONJENITAL KALP HASTALIKLARININ PRENATAL TANISI:
2010-2019 YILLARI ARASINDA UYGULANAN FETAL
EKOKARDIYOGRAFILERIN RETROSPEKTIF
DEGERLENDIRILMESI

UZMANLIK TEZI

Dr. Deniz ERDOGAN

Trabzon 2021



T.C.
KARADENIZ TEKNIK UNIVERSITESI
TIP FAKULTESI

COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANABILIM DALI

KONJENITAL KALP HASTALIKLARININ PRENATAL TANISI:
2010-2019 YILLARI ARASINDA UYGULANAN FETAL
EKOKARDIYOGRAFILERIN

RETROSPEKTIF DEGERLENDIRILMESI

UZMANLIK TEZi

Dr. Deniz ERDOGAN

Tez Damismam Prof. Dr. Embiya DILBER

Trabzon 2021



TESEKKUR

Asistanlik egitimim boyunca bilgi ve deneyimini benimle paylasan, hosgorii
ve sabirla yaklasan, bana yol goOsteren, kendisiyle calismaktan onur duydugum

saygideger hocam Prof. Dr. Embiya Dilber’e

Pediatri egitimim boyunca tiim bilgi ve tecriibelerini paylasan ve bana
destegini esirgemeyen degerli hocalarima, bes sene boyunca cocuk kliniginde
yukiinii beraber omuzladigimiz, iyi-kotii gilinleri beraber paylastigimiz, giizel
dostluklar kurdugum tiim eskidem dostlarim, klinigimizin degerli uzman, yandal

asistani, asistan, intern doktor, hemsire ve personel arkadaglarima,

Iyi kotii her zaman yanimda olan, maddi-manevi desteklerini hi¢bir zaman
esirgemeyen, bugiinlere gelmemde biiylik emekleri olan, haklarini hi¢bir zaman
ddeyemeyecegim c¢ok sevgili annem Hanife ERDOGAN, babam Mehmet
ERDOGAN, ablam Zeynep ERDOGAN ve abim Cengiz ERDOGAN’a géniilden

tesekkiir ederim.

i



ICINDEKILER

TESEKKUR ..ottt ettt ettt s v veseseseseseses s s s esesesesesenesenenans ii
ICINDEKILER ..ottt il
TABLOLAR DIZINI ....oooiiiiiiieeeeeeeeeeeeeee e v
SEKILLER DIZINI.......oiiuiioiiiiiceeeeeeeeee e vii
KISALTMALAR DIZINT ..ottt viii
OZET oottt X
SUMMARY .ottt ettt b et sttt st et et sae e xii
1. GIRIS VE AMAC ...ttt ettt ev e se s s sesesesesesesenenans 1
2. GENEL BILGILER ......covuiiiiiiiiiiiecieciseiesisesise e sisessse st ssse s ssesesenens 2
2.1. Konjenital Kalp HastaliKlart...........cccooooviriiiiieiiiiciie e 2
2.1 1 TANIIM ettt ettt ettt 2
212, TATNGE coeeeeiiiee e ettt e e e e e araea s 2
2.1.3. Kalbin Embriyolojik Gelig$imi ..........ccccevevieiieiiiieniienieeiie e 2
2.1.4. Fetal ve Neonatal Dolasim .........c.ccccveeeviiiiiiiiiiiececeee e 5
2.1.5. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Epidemiyoloji.........cccceevieriieniienieennnn. 8
2.1.6. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Etyolojisi ........ccceeeveeviiienciiiciieeciee 10
2.1.7. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Siniflandirilmasi...........cccccveeeveeennnnn. 11

2.2. Kritik Konjenital Kalp Hastaliklart ..........cccccoooieriiiiiiniiieece 12
2.3. Konjenital Kalp Hastaliklarinda Antenatal Goriintilleme Y ontemleri........... 13
2.3.1. Fetal Ekokardiyografi.........cccoovieniieiiieniieieiieeeee e 13

2.4. Kadin Dogum Uzmani Fetal Ultrasonografik Degerlendirmede Kardiyak
Yonden Nelere Bakmali?..........cooieiiiiiiiiiiiiicceecceeeeee e 14

2.5. Pediatrik Kardiyoloji Uzmanlar1 Fetal Ekokardiyografide Nelere Bakmali? 15

2.5.1. Kalbin Dort Odacik GOrlintimil .........c.ceeeveerieerieeiiienieeieesee e 16
2.5.1.1. Apikal Dort Odactk GOTGNUMIU ....cveeeeveeriieeiieiieeieeie e 17
2.5.1.2. Subkostal Dort Bosluk GOriintlisii ..........ccveeeeueeeeiveeeeieeeeiee e, 17

il



2.5.2. Aortun Uzun EKSen GOrUNUIMT «..cevvnnneeeeeeeeeeeeeeee et eeeeeeeeeeeenns 18

2.5.3. Pulmoner Arterin Uzun Eksen GOriintiml ..........cccoeceenieiieenieniieennene 18
2.5.4. Ventrikiillerin Kisa Eksen GOriintimii...........ccccoeveeriieniiiiiienieeicene 18
2.5.5. Biiyiik Damarlarin Kisa Eksen GOriintmii..........cocevvevervienieneenieneenne. 19
2.5.6. Aortik Arkin GOrintmili ......eoveevereienieeienieieeieseeee e 19
2.5.7. Duktal Arkin GOrlintimii.........cocveveevierierienienieseeeeeseee e 19
2.5.8. Siiperior ve Inferior Vena Kavanin GOriinimil ...............ccoovevevevevvennne. 20
2.5.9. Moderatdr Band............cooueeiiiiiiii e 20
2.5.10. Ekojenik OdakIar...........coceviiiiiiiinieiiniiniciecececeeeseeeee e 20
2.5.11. Sag Atriyum Igindeki Dogrusal Yapi........ocooovueveeeveveeeeeerereceeeenens 20
2.5.12. Pseudoperikardiyal Mayi.........ccoocueeriierieeniieiieeiienie e 21
2.5.13. Trikiispit Kapagin Yalanct Kalinlagmasi...........cccceevevieneniincenennenne. 21
2.5.14. Pseudooverriding AOTta..........cecueeeeiieeeiieeeiieeeieeeeieeeeveeeveeeevee e 21
2.5.15. Paralel Bliylik Damarlar ...........cccoooiieiiiiieniiieiecceeeee e 21

2.6. Fetal Ekokardiyografi Endikasyonlart.............ccoocoeiiiniiininiiinienccie 21
2.6.1. Maternal Risk FaKtOrleri........coooveviivienieniiiieniiiecicceeeeeeeeeeee 22
2.6.2. Aile OYKIST.....cvveveierceeieeceeece et 28
2.6.3. Fetal Risk FaKtOrleri .....ccuevveriiiiiiiieiieieeeeeeeeeee e 29

3. GEREC VE YONTEM ......ccoiiiiiiieieteeeeeeeeee et 32
4. BULGULAR ...ttt ettt st e s nteenaeeas 34
5. TARTISMA ..ottt ettt ettt ettt eteesaesaeeseessesseenseensenseans 53
0. SONUGCLAR ..ottt ettt et sae s e esaessaensesnsesseensens 66
T KAYNAKLAR .ottt sttt s 72

v



Tablo 2.1:
Tablo 2.2:

Tablo 2.3:
Tablo 2.4:
Tablo 2.5:

Tablo 2.6:

Tablo 4.1:

Tablo 4.2:
Tablo 4.3:

Tablo 4.4:

Tablo 4.5:

Tablo 4.6:

Tablo 4.7:
Tablo 4.8:

Tablo 4.9:

Tablo 4.10:
Tablo 4.11:

Tablo 4.12:
Tablo 4.13:

TABLOLAR DIiZiNi

Konjenital kalp hastaliklart dagilimi .........ccccooceviiiinininiiniinnee 10

Konjenital kalp hastaliklarinin temel fizyolojik degisiklikler yoniinden
SINIflandirtlmast .......ooooiiiiiiiiii e 11

Fetal ultrasonografide kalp taramasinda dikkat edilecek hususlar .... 15
Fetal ekokardiyografi endikasyonlar1 siniflamasi ...........cccceevenuennee. 22

Amerikan Gida ve lIlag Dairesi'ne gore gebelik déneminde ilag
kullanimi risk Kate@oriler .........cccveeeeieeeiiieeiieceeecee e 25

Konjenital kalp hastaligi olan ebeveynlerin c¢ocuklarinda KKH
bulunma FISKI «..eeueeuiiiiiiiniiiniecctcc e 29

Fetal ekokardiyografi ve anormal kardiyak bulgularin sayisinin yillara

EOTE dAGIIMIL..co.eiiiiiiiiiee e 35
Fetal ekokardiyografi bagvuru nedenleri...........cccoeeuvevciienieniieneenen. 36

Fetal eckokardiyografide saptanan kardiyak bulgularin say1  ve
(o) ;101 =1 o D TR URPRPR 37

Konjenital kalp hastaliklarinin klinik siddete gore dagilim ve
OTANIATT. ...ttt 38

Atriyoventrikiiler septal defekt saptanan fetlisler ve eslik eden diger
kardiyak anomaliler............ccccoevieniieiiiiniieieee e 39

Cift ¢ikimli sag ventrikiil saptanan fetiisler ve eslik eden diger

kardiyak anomaliler............cccooouiiiiiiiiiiiiiii e 40
Grup 1 ve 2’de saptanan KKH say1 ve oranlari............cccceeveeeneennnn. 41
Grup 1 ve 2’de saptanan anormal kardiyak bulgularin say1 ve
OTANIATT. ..ttt 41
Fetiis say1s1 ile KKH say1 ve oranlart..........ccccoeveieiiiniiiiieniieceen, 41
Yardimci lireme teknigi ile olusan fetiislerin KKH sikligi................. 42
Yardimer lireme teknikleri ve spontan gebelikler ile olusan fetiislerde
KKH say1 Ve OTanlart........c..cccveeeeiieeiieeeieeeiie e esvee e 42
Anne yasina gore KKH saptanan fetiislerin say1 ve oranlart.............. 43

Anne baba arasinda akrabalik durumuna gore fetliste KKH say1 ve
OTANIATT. ...ttt 43



Tablo 4.14:

Tablo 4.15:

Tablo 4.16:

Tablo 4.17:

Tablo 4.18:

Tablo 4.19:

Tablo 4.20:

Tablo 4.21:

Tablo 4.22:

Tablo 4.23:
Tablo 4.24:

Tablo 4.25:

Tablo 4.26:
Tablo 4.27.
Tablo 4.28:
Tablo 4.29:

Tablo 4.30:

Obstetrik ultrasonografide kardiyak anomali siiphesi ve fetliste KKH

SaY1lart Ve Oranlart ........oceevviiiiiiiieeie e 44
Diyabetes mellitus tanisi olan gebelerde KKH saptanan fetiislerin say1
VE OTANUATT ..ottt et 44

Otoimmun hastaliklar nedeniyle takipli gebelerde KKH saptanan
fetlislerin say1 Ve Oranlart ..........cccceeeveeeiieiieniienie e 44

Fetal ekokardiyografide KKH saptanan fetiislerde goriilen kalp dis1

ANOMALIET ...eiiiiiiiie e 45
Kalp dis1 anomalileri olan fetiislerde KKH goriillme sayist  ve
OTANIATT. ..ttt 46
Konjenital kalp hastaligt olan gebelerin fetiislerinde goriilen
KEKH IATT o 46
Konjenital kalp hastalig1 olan gebelerin fetiislerinde goriilen KKH say1
VE OTANLATT ..ottt ettt ettt e 46
Konjenital kalp hastalifi olan babalarin fetiislerinde goriilen
KEKH TAIT et 47
Konjenital kalp hastalig1 olan babalarin fetiislerinde gériilen KKH say1

V€ OTANIATT.....eiiiiiiiieiieie ettt ettt ettt et sbe et eeeesaeeeeas 47
Kardeslerinde KKH olan fetiislerde goriilen KKH say1 ve oranlari... 48

Konjenital kalp hastaligi olan kardeslere sahip fetiislerde goriilen

KIKH ATt 48
Konjenital kalp hastaligina sahip fetiislerin kardeslerinde goriilen
KIKH e 48
Konjenital kalp hastalig1 olan fetiislerde kromozom anomalileri....... 49
Kromozom anomalisi olan fetiislerde KKH say1 ve oranlari ............. 49
Trizomi 21,18,13 tanisi alan fetlislerde goriilen KKH’larrt................. 50
Konjenital kalp hastaligi saptanan fetlislerde maternal ila¢ kullanim
SAYT V€ OTANIATT c..vitenieieriecieeie ettt 51
Fetal ekokardiyografi duyarlilik ve 6zgiilliik oranlari........................ 52

vi



Sekil 2.1:
Sekil 2.2:
Sekil 2.3:
Sekil 2.4:
Sekil 4.1:

Sekil 4.2:

Sekil 4.3:

Sekil 4.4:

Sekil 4.5:

SEKILLER DiZINi

Kalbin embriyolojik gelig$imi........c.cccverviieriiiriiieiieiiieieeieeie e 3
a-) Fetal dolasim b-) Postnatal dolagim.............cceecvevevieniiniienieenenne. 6
Konjenital kalp hastaliklar1 prevalansi (1930-2010 yillar1 arasinda) ... 9
Kitalara gore KKH prevalansi.........cccceeeeveeiiieenciieeieecie e 9

Ik fetal ekokardiyografi sirasindaki gebelik haftasina gore fetiislerin
AAGIIMTL i 34

Fetal ekokardiyografi uygulanan fetiis sayist ve saptanan anormal
kardiyak bulgu sayisinin yillara gore dagilimi..........cccceevienienennne. 35

Fetal ekokardiyografi ile saptadigimiz KKH’larin klinik siddete gore
AGIIMIL ittt 39

Fetiis cinsiyetlerinde KKH’larin klinik siddete goére dagilim ve
OTANIATT. ..ttt st 40

Fetal ekokardiyografide KKH saptanan fetlislerde goriilen kalp disi
ANOMALTICT .....eviiiiie e e e e 45

vil



ACE
AK
AS
ASD
AVSD
BAT
CCRV
EK
FT
HbAlc
HLHS
HRHS
IVF

iVK

NPD
NSAID
PA
PDA
PKU
PITX2
pO2

PPD

KISALTMALAR DIZiNi

: Anjiotensin Converting Enzim

: Aort Koarktasyonu

: Aort Stenozu

: Atriyal Septal Defekt

: Atriyoventrikiiler Septal Defekt
: Biiyilik Arter Transpozisyonu

: Cift Cikiml Sag Vetrikiil

: Ense Kalinlig1

: Fallot Tetralojisi

: Hemoglobin Alc

: Hipoplastik Sol Kalp Sendromu
: Hipoplastik Sag Kalp Sendromu
: In Vitro Fertilizasyon

: Inferior Vena Kava

: Konjenital Kalp Hastaliklar1

: Negatif Prediktif Deger

: Nonsteroid Anti-inflamatuar Ilaclar
: Pulmoner Atrezi

: Patent Duktus Arteriozus

: Fenilketoniiri

: Paired Like Homeodomain 2

: Parsiyel Oksijen Basinci

: Pozitif Prediktif Deger

viil



PS
TA
SSRI
SVK
USG
VSD

YUT

: Pulmoner Stenoz

: Trikiispit Atrezisi

: Selektif Seratonin Gerialim Inhibitorii
: Stiperior Vena Kava

: Ultrasonografi

: Ventrikiiler Septal Defekt

: Yardimci Ureme Teknikleri

X



OZET

ERDOGAN D. Konjenital kalp hastaliklarinin prenatal tamsi: 2010-2019
yillar1  arasinda  uygulanan fetal ekokardiyografilerin  retrospektif
degerlendirilmesi. Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg

ve Hastaliklar1 Uzmanlik Tezi. Trabzon 2021

Amag: Konjenital kalp hastaliklarinin antenatal tanisi i¢in merkezimize
yonlendirilen gebelerin risk faktorlerinin tanimlamasi, prenatal ve postnatal
ekokardiyografi sonuclar1 geriye doniik incelenerek konjenital kalp hastalig
acisindan diisiik ve yiiksek riskli gebeliklerdeki fetal kardiyak anomalilerinin sikligi,
dagilmi ve fetal ekokardiyografi yonteminin duyarlilk ve &zgiilligliniin

degerlendirilmesi amaglanmistir.

Gere¢ ve yontemler: Bu calismada Karadeniz Teknik Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dalinda, Ocak 2010 ile Aralik 2019 yillar1 arasinda yapilan fetal ekokardiyografik
inceleme geriye doniik olarak degelendirildi. Gebeler, bagsvuru endikasyonlarina gore
fetal kalp anomalileri i¢in yiiksek/orta riskli (grup 1) ve diisiik riskli (grup 2) olarak
iki gruba ayrildi. Antenatal ve postnatal veriler karsilastirilarak duyarhilik ve

ozgiilliik analizi yapildi.

Bulgular: Calismamizda 2010-2019 yillarn arasinda 4077 fetlise
ekokardiyografi yapildi. Hastane kayitlarindan ve telefonla yapilan goriismelerle
fetal ekokardiyografi yapilan 4067 fetiisten 3677 sinin (%90,4) bilgilerine ulasildi.
Ik fetal ekokardiyografi sirasinda fetiislerin gestasyonel yas1 15-39 hafta (23+4,5)
araligindaydi. Fetal ekokardiyografinin en ¢ok uygulanan yil 2019 (n:789, %19,4),
en ¢cok anormal kardiyak bulgularin goriildiigii yil ise 2017 (n:158 %18,4) idi. Fetal
ekokardiyografi yapilan fetiislerin %10,3’linde (n:419) konjenital kalp hastalig1
saptand1. Fetiislerde en sik saptadigimiz konjenital kalp anomalileri, ventrikiiler
septal defekt (n:67, %16), hipoplastik sol kalp sendromu (n:57, %13,6) ve komplet
atriyoventrikiiler septal defekt (n: 38, %8,9) idi. Grupl’de bulunan 3074 fetiisiin
386’linde (%12,6); grup 2’de bulunan 603 fetiisiin 33’sinde (%5,5) konjenital kalp



hastalig1 tespit edildi. Fetal ekokardiyografide konjenital kalp hastaligi saptanmis
olan 419 fetiisiin cinsiyetleri 204’linde (%48,7) kiz, 215’inde (%51,3) erkek idi.
Klinigimize en sik ilk ili¢ basvuru nedeni; kardiyak anomali siiphesi (n:1431, %36,4),
gebede diyabetes mellitus (n:369, %9,4) ve obstetrik ultrasonografide kalp dis1 organ
ve sistemlerde anormal bulgular (n:342, %8,7) olmasiydi. Prenatal ve postnatal
sonuclarin uyumu %97,2 idi. Calismamizda fetal ekokardiyografi duyarlilik %94,9

ve Ozgiilliik ise %97,6 bulunmustur.

Sonug¢: Caligmamizda yiiksek riskli gebeliklerin fetiislerinde yiliksek oranda
konjenital kalp hastalig1 saptadik. Ancak diisiik riskli gebelerde de azimsanmayacak
kadar konjenital kalp hastalig1 tespit edilmis olmasi nedeniyle eger pediatrik
kardiyoloji kliniginin personel sayisi ve ekipmani uygunsa yonlendirilen tiim
gebelere fetal ekokardiyografi yapilmalidir. Fetal ekokardiyografinin 6zellikle erken
donemde yapilmasi ve fetiiste konjenital kalp hastaligi tanisi konulmasi; ailenin
dogum oOncesi psikolojik olarak hazirlanmasinda, ailenin gebelige devam etme
kararinda, fetlisiin antenatal takibi ve kardiyak cerrahi girisimi gerekliliginde,

kardiyak cerrahi merkezinde veya yakininda dogumun planlanmasinda etkilidir.

Anahtar Kelimeler: Fetal ekokardiyografi, Konjenital kalp hastaliklari, Risk

faktorleri.
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SUMMARY

ERDOGAN D. Prenatal diagnosis of congenital heart diseases:
Retrospective evaluation of fetal echocardiography performed between 2010-
2019. Karadeniz Technical University Faculty of Medicine, Thesis in Pediatrics.
Trabzon, 2021.

Aim: We aimed to define the risk factors of pregnant women referred to our
center for antenatal diagnosis of congenital heart diseases, and to retrospectively
examine the results of prenatal and postnatal echocardiography, and to evaluate the
frequency and distribution of fetal cardiac anomalies in low and high risk
pregnancies for congenital heart disease, and the sensitivity and specificity of the

fetal echocardiography method.

Patients and methods: In this study, fetal echocardiographic examination
performed between January 2010 and December 2019 in Karadeniz Technical
University Faculty of Medicine, Department of Pediatrics, Division of Pediatric
Cardiology was evaluated retrospectively. Pregnant women were divided into two
groups as high / medium risk (group 1) and low risk (group 2) for fetal heart
anomalies according to their application indications. Sensitivity and specificity

analysis was performed by comparing antenatal and postnatal data.

Results: In our study, echocardiography was performed on 4077 fetuses
between 2010 and 2019. The information of 3677 (90.4%) of 4067 fetuses who
underwent fetal echocardiography was obtained through hospital records and
telephone interviews. During the first fetal echocardiography, the gestational age of
the fetuses was between 15-39 weeks (23 + 4.5). The most used year of fetal
echocardiography was 2019 (n: 789, 19.4%), and the year with the most abnormal
cardiac findings was 2017 (n: 158 18.4%). Congenital heart disease was found in
10.3% (n: 419) of the fetuses who underwent fetal echocardiography. The most
common cardiac anomalies detected in fetuses were ventricular septal defect (n:67,
16%), hypoplastic left heart syndrome (n:57, 13,6%) and complete atrioventricular
septal defect (n: 38, 8.9%). Congenital heart disease was detected in 386 (12.6%) of

xii



3074 fetuses in Group 1 and 33 (5.5%) of 603 fetuses in group 2. The genders of 419
fetuses that were found to have congenital heart disease in fetal echocardiography
were 204 (48.7%) female and 215 (51.3%) male. The most common reasons for
applying to our clinic are; suspicion of cardiac anomaly (n: 1431, 36.4%), diabetes
mellitus in pregnant women (n: 369, 9.4%), and abnormal findings in non-cardiac
organs and systems in obstetric ultrasonography (n: 342, 8.7%). The concordance of
prenatal and postnatal results was 97.2%. In our study, fetal echocardiography

sensitivity was 94.9% and specificity was 97.6%.

Conclusion: In our study, we found a high rate of congenital heart disease in
fetuses of high-risk pregnancies. However, due to the fact that congenital heart
disease has been detected in low-risk pregnant women, fetal echocardiography
should be performed in all pregnant women if the staff and equipment of the
pediatric cardiology clinic are appropriate. Performing fetal echocardiography
especially in the early period and diagnosing congenital heart disease in the fetus; It
is effective in the psychological preparation of the family before the birth, the
decision of the family to continue the pregnancy, antenatal follow-up of the fetus and
planning the birth at or near a cardiac surgery center when cardiac surgery is

required.

Keywords: Fetal echocardiography, Congenital heart diseases, Risk factors
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1. GIRIS VE AMAC

Konjenital kalp hastaliklart (KKH) sik goriilen dogumsal anomalilerdir.
Konjenital kalp hastalig1 insidans1 her 1000 canli dogumda yaklasik 6-12°dir (6). Son
yillarda gerek palyatif, gerekse diizeltici tedavi yontemlerindeki ilerlemelerle hayatta
kalan KKH’l1 ¢ocuklarin sayisinda artis gozlenmistir. Buna ragmen KKH, dogumsal
anomalili ¢ocuklarin 6nde gelen 6liim nedeni olmaya devam etmektedir. Bu nedenle
taninin erken konularak takip ve tedavi planinin yapilmasi KKH’li ¢ocuklarin

morbidite ve mortalitelerini azaltabilmesi nedeniyle 6nemlidir.

Fetal ekokardiyografi fetal kardiyovaskiiler yapt ve fonksiyonlarin kapsamli
bir sekilde degerlendirmesininde biiylik 6nem tagimaktadir. Giiniimiizde hekimlerin
bilgi ve deneyimlerinin artmasi ve teknolojideki gelismeler ile birlikte fetiisiin kalp

anatomisi daha ayrintili olarak degerlendirilebilmektedir.

Bu ¢alismada; Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklart Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda, Ocak 2010 ile Aralik
2019 yillar1 arasinda fetal ekokardiyografi yapilan gebelerin; gebelik haftalan,
basvuru nedenleri, sahip olduklar risk faktorleri, KKH yoniinden diisiik ve yiiksek
riskli gebeliklerdeki fetal kardiyak anomalilerinin siklig1 ve dagiliminin ile fetal ve
postnatal  ekokardiyografi sonuglari  karsilagtirilarak ~ fetal —ekokardiyografi

duyarliliginin saptanmasi amag¢lamistir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Konjenital Kalp Hastahklari
2.1.1. Tamm

Konjenital kalp hastaliklar1, kardiyovaskiiler sistemdeki dogumda ve
sonrasinda tanimlanabilen, dogustan olan yapisal ve/veya fonksiyonel anomalileri

icermektedir (1).
2.1.2. Tarihge

Konjenital kalp hastaliklar1 tarihte ilk kez milattan 6nce 4000 yilina dayanan
Babil yazitlarinin birinde “Eger bir kadin kalbi disarda ve kalbinin iizerinde derisi
olmayan ¢ocuk dogurur ise o topluluk acilarla muzdarip olacaktir” denilerek
muhtemel ektopia cordis’den bahsedilmistir. Yillar sonra Leonardo da Vinci,

Quaderni de Anatomia adli kitabinda atriyal septal defekti ¢cizmistir (2).

Ik kez 1628 yilinda William Harvey, De Motu Cordis kitabinda sistemik ve
pulmoner dolagimi tanimlamistir (3). Neils Stenson ise 1671 yilinda ¢oklu
anomalileri olan bir yenidoganda kardiyak anomali saptamis olup 1888 yilindan

itibaren bu kardiyak anomali Fallot tetralojisi (FT) olarak bilinmektedir (4).
2.1.3. Kalbin Embriyolojik Gelisimi

Kardiyovaskiiler sistem embriyo doneminde islev goren ilk biiyiik sistemdir.
Primordial kalp ve vaskiiler sistem ilk olarak 3. haftanin ortasinda goriilmektedir
(5,6). Gelisimin 18. giiniinde embriyonun santral aksinin her iki yanina yerlesmis
anjiogenetik hiicreler endokard tiipleri adi verilen bir ¢ift damarsal yapi meydana
getirir (7). Bu hiicre gruplart gebeligin 18. giiniinde bir ¢ift kardiyak tiipii, 22.
giiniinde de kardiyak tiipler embriyonun ventral yiiziiniin ortasinda birlesip primitif

kalp tiiplinii meydana getirirler (4,6,8).



Gelisimin 22-23. giinlerinde, kalp tiipii uzar ve yapilandirmasin tekrar
degistirerek bir kalp dongiisii olusturur. Kalp tiipii saga ve ventrale dogru biikiilmeye
baslar (Sekil 2.1). Kalp tiipiliniin kranial yonii ventrokaudal olarak ve saga dogru,
kalp tilipliniin kaudal yonii ise dorsokraniyal olarak ve sola dogru kivrilarak olusur.
Dordiincii haftanin baglarinda kalp tiipiinde truncus arteriosus, bulbus cordis,
ventrikiil, atriyum ve siniis venozus gibi yapilar olusur. Gelisimin 28. giiniinde kalp
tiipii kendi lizerinde egim yaparak bulboventrikiiler halka olusturur. Bu egim ile
atriyum ve siniis venozus; trunkus arteriyozus, bulbus cordis ve ventrikiil arkasinda
yer alir. Boylece kalbin dort bosluklu uzaysal yapisi olusur. Primitif kalp, gelismis
kalbe benzer sekilde kasilir (6,9,10).
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Sekil 2.3: Kalbin embriyolojik gelisimi

Kivrilma tamamlandiginda kalbin dig goriiniimii matiir kalbe benzer. Ortak
atriyum primitif ventrikiile atriyoventrikiiler kanal yolu araciligiyla, primitif
ventrikiil ise bulbus kordise bulboventrikiiler foramen araciligiyla baglanir. Bulbus

kordisin distal boliimii konus ile trunkus arteriyozusa baglanir (6).

Gelisimin 4. haftasinda atrioventrikiiler kanal, ilkel atriyum ve ventrikiil
olarak bélmelenmeye baslar ve bu boliinme 5. haftada tamamlanir. Atriyoventrikiiler
kanalin septasyon bozuklugunda primum atriyal septal defekt (ASD) ve komplet
atriyoventrikiiler kanal defekti (AVSD) goriilebilmektedir (6,10).



Dordiincii haftanin sonunda septum primum adi verilen ilkel atriyumun
dorsokraniyal duvarindan endokardiyal yastiklara dogru biiyliyen ince orak seklinde
bir membran olusur. Septum primum, ilkel atriyumun kismen sag ve sol olarak ikiye
boliinmesini saglar. Septum primum ve endokardiyal yastiklar baslangicta tam olarak
kaynasmadigindan, ostium primum adi verilen bir agiklik kalir. Bu aciklik sant
gorevi goriir ve oksijenli kanin sagdan sol atriyuma ge¢cmesini saglar.
Atriyoventrikiiler septumu olusturmak i¢in septum primum ve endokardiyal
yastiklarlar kaynasirken ostium primum kaybolur. Ostium sekundum; septum
primumun orta kisminda foramen primum kapanmadan once, programlanmis hiicre
Olimii (apopitoz) nedeniyle meydana gelen deliklerin birlesmesiyle olusur. Fetal
vendz dolagim bdylece sag atriyumdan sol atriyuma dogru yol alir. Septum
primumun saginda ikinci bir septum (septum sekundum) gelismeye baslar ve septum
primumun inferior vena kavaya yakin bolge haricindeki tiim bolgeyi orter. Septum
sekundum, ostium sekundum ile kaynastiktan sonra, septum primum yavas yavas
kaybolur, kalintis1 foramen ovalenin kapagini olusturur. Dogumdan sonra ise yliksek
sol atriyum basinc1 nedeniyle islevsel olarak kapanir. Ugiincii ayda ise foramen

ovalenin kapagi septum sekundum ile kaynasir ve fossa ovalisi olusturur (8,9,10).

Gelisimin 30. giiniinde ventrikiiliin bas kismina yakin ve kas kitlesine sahip
interventrikiiler septum yardimiyla ventrikiiller boliiniir. Yedinci haftaya kadar,
interventrikiiler septumun serbest kenar1 ile kaynasmis endokardiyal yastiklar
arasinda hilal seklinde bir delik vardir. Bu delik sayesinde sag ve sol ventrikiiller
arasinda gec¢is olmaktadir. Bu delikler genelde 7. haftanin sonunda kapanir.
Ventrikiiler septal defekt (VSD), interventrikiiler septumun herhangi bir bolgesinde

olusabilmektedir.

Gelisimin 5. haftas1 boyunca turunkus arteriyozus, aorta ve pulmoner arter
olarak ikiye ayrilir. Boylece ileri donemlerde pulmoner arter On taraftan sag
ventrikiile, aorta ise arkadan sol ventrikiile baglanir. Bu gelisim sirasinda meydana
gelen bozukluklardan dolayr konoturunkal ve aort arki anomalileri (turunkus
arteriyozus, FT, ¢ift ¢ikish sag ventrikiil (CCRV) ve kesintili arkus aorta) ortaya
cikmaktadir (8,10).



Kalbin embriyolojik gelisiminde, aortada da Onemli gelismeler olur.
Baslangicta alt1 aortik ark varken, kalp tiipii olusurken distal ¢ikis bolgesi sag ve sol
birinci aortik ark olarak ikiye ayrilir ve cift dorsal aorta ile birlesir. Daha sonra dorsal
aorta, desenden aortay1 olusturur. Bir ve ikinci arklar 22. giinde biiyiik oranda geriler,
yalnizca boyundaki dokulara giden kiiciik arterler (maksiller arter, ikinci stapediel ve
hyoid arterleri) kalir. Dordiincii haftanin sonunda {icilincii ark; innominate arter, ana
ve internal karotid arterlerin olusumunda yer alir. Dordiincii sol ark, sol karotid arter
ve duktus arteriosus arasindaki aortik arkin olugmasini, dordiincli sag arkus ise
innominate ve sag subklavian arterin proksimal kisminin olugsmasini saglar. Besinci
ark matur dolasimda yer almaz. Gelisimin 5. haftasinda altinci sag aortik ark
proksimal sag pulmoner arterin, sol aortik ark ise duktus arteriozusun kokeni olur.
Aortik akin olusumu sirasinda CCRYV, sag arkus aorta ve vaskiiler halka gibi

anomaliler goriilebilmektedir (6,8,10).

Memeli kalbinin gelismesinde 500°den fazla gen etkilidir. Chamber spesifik
transkripsiyon faktorleri sag ve sol ventrikiiliin gelisiminde, helix-loop-helix
transkripsiyon faktor d HAND sag ventrikiil gelisiminde ve transkripsiyon faktor e
HAND sol ventrikiil gelisiminde olduk¢a dnemli etkiye sahiptirler. PITX2 gen, sol-
sag yonelimin belirlenmesinden ana sorumlu gen olarak kabul edilmektedir. Sol-sag
yonelime ek olarak, PITX2 gen mutasyonlarinin ASD, VSD ve FT dahil izole
kardiyak konjenital kalp hastalig ile iligkileri vardir (6,9,10).

2.1.4. Fetal ve Neonatal Dolasim

Akcigerler, fetal yasam siiresince gaz degisiminde rol oynamadigindan ve
karaciger kismen fonksiyonel oldugundan dolay:1 fetiis kalbinin akcigerlere ve
karacigere fazla kan pompalamasina gerek yoktur. Bu donemde pulmoner damarlar
vazokonstriktedir. Fetal dolasimda dort 6nemli yapr vardir; bunlar plasenta, duktus

venosus, foramen ovale ve duktus arteriyozus’dur (6,11).

Maternal uterin arterin dallar ile yiiksek oksijenli kan plasentaya yonelir (12).
Plasenta sag ve sol ventrikiil debisinin en biiyiik kismini (%55) alir ve fetiisteki en
diisiikk vaskiiler dirence sahip yapidir. Kan plasentada oksijenlendigi i¢in superior

vena kavadaki (SVK) saturasyon (%40) inferior vena kavadakinden (IVK) (%70),



disiiktiir. En yiiksek parsiyel oksijen basinci (pO2) umblikal vende bulunmaktadir
(32 mmHg) (11). Plasentada oksijenden kismen zengin vendz kan, umblikal venle
karacigerde ikiye ayrilir; kanm bir boliimii hepatik venlere ve karacigerin portal
sistemine yonelirken, yaridan fazlasi duktus venosus araciligryla IVK’ya agilarak
viicudun alt tarafindan gelen vendz dolasimla birlesir (8,9). Inferior vena kava
araciligi ile sag atriyuma giren kanin bir kismi (%40) sag atriyumun arka duvarina
yaklasarak foramen ovaleden dogrudan sol atriyuma gecer (13,14). Plasentadan gelen
bu yiiksek oksijenli kan mitral kapak yardimiyla kalbin sol tarafina gegerek sol
ventrikiile sonra da aort kapagi yardimiyla asendan aortaya pompalanir. Boylece
beyin ve koroner arter dolagimina viicudun diger bolgelerine gore daha yiiksek
oksijen iceren kan gitmis olur (11,14,15). Inferior vena kava ile gelen kanin %60’ lik
diger kismi ise sag atriyumda, SVK ve koroner siniis kani ile birleserek trikiispit
kapak yoluyla sag ventrikiile girer. Sag ventrikiilden kan pulmoner artere
pompalanir. Alveollerin sivi ile dolu olmasi ve pulmoner arteriollerdeki
konstriksiyon nedeniyle bu kanin ancak %10’u akcigeri kanlandirir. Kalan %90°1 ise
duktus arteriyozus yoluyla inen aorta ve iki umblikal arterle plasentaya giderek

oksijenlenmesi saglanmis olur (Sekil 2.2a-2b) (13-15).
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Dogumu izleyen ilk degisiklik, spontan solunumun baslamasindan sonra
umblikal kordonun baglanmasi ve umblikal arterlerin konstriksiyonu ile plasentaya
gelen kan akimimin kesilmesidir (11-15). Diislik vaskiiler dirence sahip plasenta,
dogum sonrasi pasif kaldig1 i¢in sistemik vaskiiler direng yiikselir. Sistemik vaskiiler
direncin yiikselmesiyle aorta, sol ventrikiil ve sol atriyum da basing artar. Ikinci
olarak, akcigerlerin genislemesi ile alveoller igerisindeki kemoreseptorler yiiksek
oksijen uyarimina bagli vazodilatasyona neden olur. Bdylece pulmoner vaskiiler
diren¢ azalir, duktal akim tersine donerek pulmoner kan akimi artar. Pulmoner
vaskiiler direncin en hizl disiisii ilk iki-li¢ giin i¢inde, nadiren de olsa yedi giline
kadar uzayabilir. Soluk alimi ile hipoksi ortadan kalkar ve vazodilatasyon gelisir.
Boylece pulmoner arter, sag ventrikiil ve sag atriyum basincini azalir. Sol atriyum
basinct ise artar. Sonucta foramen ovale kapanarak sol-sag ya da sag-sol sant

olusumu onlenir.

Normal bebeklerde dogumdan sonraki birka¢ saat ile birka¢ giin arasinda
degisen siirelerde duktus arteriyozus acik kalabilmektedir. Pulmoner direncin
azalmast pulmoner arteriyel basinci diistliriirken, sistemik direncin artmasi aort
basincini yiikseltir ve fizyolojik diizeyde sol-sag sant baslar. Duktus arteriyozusta
genelde; ilk 24 saatte fizyolojik kapanma, 1-8. giinlerde fonksiyonel kapanma, 1-4 ay
icinde anatomik kapanma gerceklesir (6,13,15,16).

Duktus arteriyozusun kapanma mekanizmalar1 tam bilinmese de dogumdan
sonra oksijen basincindaki yilikselmenin sorumlu oldugu diistiniilmektedir. Duktus
arteriyozusun kapanmasinda dogumla birlikte prostaglandin E2, prostasiklin gibi

vazodilatator maddelerin dolasimdan ¢ekilmesi de etkili olmaktadir.

Plasenta 6nemli bir prostaglandin yapim organidir; devre disi kaldiginda
tiretimi 6nemli 6lgiide azalmaktadir. Ozellikle kiigiik prematiirelerde; pulmoner
direnci ylikselten asidoz, hipoksi, polisitemi ve akciger hastaliklarinda, duktusun agik
kalma siiresi uzayarak sag-sol sant siiresi uzayabilir, derecesi artabilir. Bu durum
gecici persistan fetal dolasima neden olabilmektedir. Altta yatan nedenin ortadan

kaldirilmasiyla bu durum diizelebilmektedir (11,13).



2.1.5. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Epidemiyoloji

Konjenital kalp hastaliklar1 sik rastlanilan dogumsal anomali grubunu
olustururlar (6,17). Konjenital kalp hastaligi insidanst her 1000 canli dogumda
yaklagik 6-12 olup 6lii dogumlarda %3-4, abortusda %10-25, prematiirelerde %2
oranindadir. Bu insidansa mitral kapak prolapsusu, bikiispid aorta ve pretermlerin
patent duktus arteriosusu (PDA) dahil edilmemistir (6,18). Bikiispid aorta ve PDA
insidans1 %2 olup kii¢iik VSD saptananlarla bu oran %7,5’a kadar yiikselmektedir.

Kardiyak anomalilerin en az yaris1 postnatal donemde cerrahi gerektiren
anomalilerdir. Diinya Saglik Orgiitii’ne gore erken neonatal ve antenatal Sliimlerin en
stk nedenidir (19). Konjenital kalp hastalig1 olan bebeklerin ilk hafta %40-50" sine,
birinci ayda %50-60’1mna tan1 konabilmektedir (6,20). Son 20 yilda palyatif ve
diizeltici cerrahideki ilerlemeler sayesinde KKH tanis1 olan eriskin hasta sayisinda
dramatik olarak artma gozlenmistir. Buna ragmen KKH 6liim nedeni olmaya devam

etmektedir (6).

Amerika Birlesik Devletleri’nde 2010 yilinda yaklasik 2,4 milyon kisinin
KKH tanist oldugu, 1,4 milyon kisinin yetiskin, 1 milyon kisinin ¢ocuk oldugu
bildirilmistir (21). Konjenital kalp hastaligi prevalans1 yetigskinlerde 6/1000,
cocuklarda 13/1000 olarak saptanmistir. Bu bireylerin yaklasik %12’sinde agir KKH
vardi. Irk-etnik koken farkliliklari géz Oniine alindiginda, beyaz bebeklerle siyah
bebekler karsilastirildiginda yiliksek oranda AVSD, ASD, FT, PDA, aort stenozu
(AS), hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS), aort koarktasyonu (AK), Ebstein
anomalisi, trunkus arteriozus goriildiigii; diisiik oranda pulmoner stenoz (PS) ve
heterotaksi goriildiigii tespit edilmistir (22). Cinsiyet gruplarina gore ise AVSD, ASD
ve VSD’lerin daha ¢ok kizlarda; biiyiik damar transpozisyonu (BAT), AS ve trikiispit
atrezisi (TA) gibi kardiyak hastaliklarin ise erkeklerde daha fazla oldugu goriilmiistiir
(23). Belgika’da 2002 yilinda yapilan bir ¢calismada 111225 dogumda, 921 bebekte
konjenital kalp hastaligi tespit edilmis ve prevalans 1000 dogumda 8,3 olarak
saptanmistir (24). Yaymlanan sistematik bir derlemede 114 makale taramasi
yapilmig, 24.091.867 canli dogumdan 164.396 bebekte KKH saptanmistir (1000
dogumda 6). Konjenital kalp hastaliginin Diinya’da prevalanst (1930-2010 yillari
arasinda) Sekil 2.3°de gosterilmistir (25).



Konjenital kalp hastaliklarinda dogum prevalansi en yiiksek Asya'da (1000
canli dogumda 9.3) en diisiik Afrika'da (1000 canli dogumda 1.9) bildirilmistir.
Avrupa, en yiiksek ikinci KKH dogum prevalansina sahiptir. Kitalardaki prevalans

Sekil 2.4°de gosterilmistir (25).
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Sekil 2.4: Kitalara gore KKH prevalansi

Tablo 2.1’de yaygin goriilen KKH dagilimi1 goriilmektedir. Bu dagilimda
preterm dogumlardaki duktus arteriyozus agikligi, bikiispid aorta, fizyolojik periferik

PS ve mitral kapak prolapsusu olan vakalar ¢alismanin disindadir (6).



Tablo 2.1: Konjenital kalp hastaliklar1 dagilimi

Defekt Sikhik %
Ventrikiil septum defekti 30-35
Atriyal septal defekt (sekundum) 6-8
Patent duktus arteriyozus 6-8
Aort koarktasyonu 5-7
Fallot tetralojisi 5-7
Pulmoner stenoz 5-7
Aort stenozu 4-7
Biiyiik arterlerin transpozisyonu 3-5
Hipoplastik sol kalp sendromu 1-3
Hipoplastik sag ventrikiil 1-3
Trunkus arteriyozus 1-2
Total pulmoner vendz doniis anomalisi 1-2
Trikiispid atrezisi 1-2
Tek ventrikiil 1-2
Cift ¢ikislt sag ventrikiil 1-2
Digerleri 5-10

2.1.6. Konjenital Kalp Hastahiklarimin Etyolojisi

Konjenital kalp hastaliklarinin etyolojisi henliz tam aydinlatilamasa da
%90’ min genetik ve cevresel faktdrlenin etkilesimiyle, multifaktoriyel olarak
aciklamaya calisilmaktadir. Konjenital kalp hastalarinin %3-5’1 gen defektlerinin yol
actig1 Noonan sendromu, tiiberoskleroz, Marfan sendromu gibi kalitsal sendromlarla
birliktedir. Genetik etiyoloji %20'den az vakada bilinmektedir. Hastalarin %5’inde
Turner sendromu, trizomi 21,18,13 gibi kromozom anomalileri gériilmektedir. En sik
goriilen Down sendromu olup siklikla AVSD veya VSD eslik etmektedir. Hastalarin
%?2-3’linde antenatal donemde gecirilen viral enfeksiyonlar (rubella gibi)
goriilmektedir. Ailede birinci derecede yakininda kalp hastaligi olmasi, gebelikte
kullanilan ilaglar (talidomid, antikonvulsif ilaglar), radyasyon, gebelikte diyabet ve
hiperfenilalaninemi, annenin sigara ve/veya alkol kullanmasi dogumsal kalp

hastaligina zemin olusturmaktadir (26-29).
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2.1.7. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Simiflandirilmasi

Konjenital kalp hastaliklarinin siniflamasi hastanin oksijenizasyonuna gore
asiyanotik-siyanotik olarak iki ana gruba ayrilmaktadir. Asiyanotik KKH’larinda sol-
sag sant mevcut olup siyanotik KKH’larinda ise sistemik vendz kanin, akcigerlerde
oksijenlenmeden direkt olarak sistemik arteriyel dolasima karigmasiyla sag-sol sant
olusmaktadir. Ancak siyanotik olmayan KKH’larinin bir bolimii aylar veya yillar
sonra Eisenmenger fizyolojisinin gelismesi sonucu siyanotik duruma gelebilir.
Bunlar ge¢ siyanotik hastaliklar olarak tanimlanir (6,26). Bu siniflandirmanin
fizyolojik 6zelliklerini agiklamakta yetersiz kalmasi nedeniyle fizyolojik temeli esasa
alan bagka bir smiflandirma da yapilmistir (Tablo 2.2) (30,31). Kalbin kompleks
anomalileri degerlendirilirken kardiyak malpozisyonlar (situs inversus totalis, situs

inversus parsiyalis, dekstrokardi, levokardi) da dikkat edilmelidir.

Tablo 2.2: Konjenital kalp hastaliklarinin temel fizyolojik degisiklikler
yoniinden siniflandirilmasi

a. Soldan saga santh lezyonlar

I. Ventrikiil veya biiyiik damarlar diizeyinde, yiiksek akimli santlar (ventrikiiler septal
defekt, patent duktus arteriyozus, A-P pencere)

II. Pulmoner vaskiiler direncin diisiik oldugu, kii¢iik ve orta biiytikliikte defektler

III. Atriyal diizeyde soldan saga santli lezyonlar

IV. Yiksek pulmoner vaskiiler direng, pulmoner darlik veya aort yetersizligi ile
birlikte olan soldan saga santl lezyonlar

V. Sol ventrikiil sag atriyum arasindaki santlar (Ger-bode defekti ve primum atriyal
septum defekti ile birlikte mitral yetersizlik)

b. Primer fonksiyonel bozuklugun hipoksemi oldugu durumlar

I. Pulmoner akimda obstriiksiyon ile birlikte sagdan sola sant

II. Biiyiik arterlerin transpozisyonu

III. Karisim lezyonlari; tek ventrikiil fizyolojisi (tek ventrikiil, tek atriyum, trunkus
arteriyozus), total anormal pulmoner vendz doniis, hipoplastik sag kalp sendromu
(HRHS)

c. Sistemik perfiizyonun azaldig1 durumlar (hipoplastik sol kalp sendromu ve sol
ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonlar)

d. Sag ve sol kalbin obstriiktif lezyonlar:
L. Ventrikiillerin ¢ikis yolu darliklari; aort darligi, aort koarktasyonu, pulmoner darlik

II. Ventrikiillerin giris darliklari; kor triatriatum, pulmoner vendz obstriiksiyon, mitral
darlik

e) Regiirjitan lezyonlar
L. Atriyoventrikiiler kapak yetersizlikleri
II. Semilunar kapak yetersizlikleri

f) Cerrahi tedavi yapilan kompleks lezyonlardaki fizyolojik degisiklikler
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2.2. Kritik Konjenital Kalp Hastaliklar

Kritik KKH dogum sonrasi ilk ayda kateter bazli girisim veya cerrahi
miidahale gerektiren, hayatin ilk haftalarinda morbidite ve mortalite oran yiiksek
olan kalp hastaliklaridir (32,33). Kritik KKH insidansit 1000 canli dogumda 1-2
arasinda olup tiim konjenital defektlere bagli 6liimlerin igerisinde goriilme orani
%40’dir (34,35). Bu bebeklerde ilk birkac hafta igerisinde ciddi komplikasyon
gelisme riski yiiksektir (36,37). Prenatal tan1 ve erken tibbi ya da cerrahi/girisimsel
islem yapildiginda prognoz belirgin olarak degisebilmektedir (37). Fetiiste kritik
KKH saptanmig gebelerin perinatolog, kardiyolog ve kardiyotorasik cerrahi
uzmanlarinin ~ oldugu, multidisipliner yaklasim gereken merkeze sevki
gerekebilmektedir (38). Kritik KKH tipik olarak postnatal donemde duktus
arteriyozusa bagimli olan anomalileri kapsamaktadir (39). Cochrane Sistemi

Veritabani Derleme 2014°e gore kritik KKH olan bebekler ii¢ gruba ayrilabilir.

1. Grup; pulmoner kan akiminin ciddi sekilde azalmasi ile karakterizedir. Bu
hastalarda pulmoner dolasim duktus arteriyozusun acgikligina baglhdir.
Antenatal donemde perfiizyon sag ventrikiilden duktal arteriyozus ile
saglanirken postnatal donemde ise duktusun daralmasi ile perfiizyon
saglanamaz ve ciddi hipoksemi, siyanoz ve 6liime neden olabilir. Bu gruba

pulmoner atrezi (PA), TA ve pulmoner atrezili FT o6rnek verilebilir

(39,40).

2. Grup; sistemik kan akisinin ciddi sekilde azalmasi ile karakterizdir. Bu
durumlarda, sistemik dolagim duktus arteriyozusun acikligina baghdir ve
duktusun postnatal donemde daralmasi ile sistemik hipoperfiizyon,
metabolik asidoz, dolagim bozuklugu, sok ve Olime neden olabilir. Bu

gruba kritik AS, AK, kesintili aortik ark ve HLHS 6rnek verilebilir (41).

3. Grup; dolasimi siirdiirmek i¢in pulmoner ve sistemik kan akiginin yeterli
karismas1 gereklidir. Bu gruba BAT o6rnek verilebilir. Biiyiik arter
transpozisyonu olan hastalarda ASD ve/veya VSD yoksa cerrahi girisim
yapilana kadar pulmoner ve sistemik kanin karisimini saglamak igin

duktus arteriyozusun ag¢ik kalmasi saglanmalidir (42).
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2.3. Konjenital Kalp Hastaliklarinda Antenatal Goriintilleme Yontemleri

Konjenital kalp hastaliklarinda goriintiileme yontemleri yillar Oncesine
dayanmaktadir. Ik kez 1954 yilinda Edler ve Hertz M mod ekokardiyografi
kullanarak kalp hareketlerini kayit altina aldilar (43). Wang, 1964 yilinda M-mod
ekokardiyografi kullanarak antenatal donemde KKH’ni teshis etmeye basladi (44).
Ilk trimesterde tam1 ise 1990 yilinda K Zerres ve ark. tarafindan transvajinal
ultrasonografi (USG) kullanilarak bildirilmistir (45). Carvalho ve ark. tarafindan
1998 yilinda KKH tanisinda transabdominal USG kullanilmaya baslanilmistir (46).
Renkli akig haritalama, Doppler ekokardiyografi ve {i¢ boyutlu goriintiilleme gibi
yeni modaliteler, fetal kardiyovaskiiler fizyolojinin ve hastaligin daha 1yi
anlagilmasina olanak saglamistir (47). Transozefageal ekokardiyografi ve kontrast

ekokardiyografi fetal goriintiillemede kullanilmamaktadir.
2.3.1. Fetal Ekokardiyografi

Ayrmtili fetal ekokardiyografi; KKH icin yliksek risk tasiyan gebeliklerde,
fetal kardiyovaskiiler yap1 ve fonksiyonlarin kapsamli bir sekilde degerlendirmesini
saglar (48). Fetiiste olas1 kardiyak defektin saptanmasi gebelik haftasina, USG
uzmanmin deneyimine ve ekipman kullanimma baghdir. ki boyutlu, renkli ve
spektral Doppler birlikte kullanilmalidir. Konjenital kalp hastaliklarinin bazilarinda
ekokardiyografik goriiniimii gebelik boyunca degisebileceginden, tek muayene

yeterli olmayabilir (49).

Postnatal donemde olas1 yogun bakim ihtiyact olan ve prostaglandin ihtiyaci
gelisebilecek konjenital kalp hastaliklart (HLHS, BAT gibi) fetal ekokardiyografi
bulgularma gére tahmin edilebilir (50). Ozellikle andploidi veya ekstrakardiyak
malformasyonlarla iligkili olan ciddi fetal kalp hastaliklari, fetal Oliimle
sonuglanabildiginden ve bircok VSD dogumdan oOnce kendiliginden
kapanabildiginden birinci ve ikinci trimesterde KKH insidansi, termdeki insidanstan

daha yiiksektir (51).

Bazi konjenital kalp hastaliklari, ilk trimester sonuna kadar dramatik bir

sekilde kotiilesebilmektedir (52). Ornegin hafif AS veya PS ilk trimesterin ilerleyen

13



donemlerinde ciddi PS veya AS doniigebilir, ventrikiiler gelisim HLHS veya HRHS
ile sonuglanabilir. Kardiyak rabdomyomlar veya intraperikardiyal teratomlar gibi
kardiyak tiimdrlerde ise ikinci trimestere kadar 6nemli Slgiide boyut artis1 olmayip
takibinde dramatik olarak biiyliyebilmektedirler (53). Konjenital kalp hastalig: riski
tagtyan gebeliklerde fetal ekokardiyografi tipik olarak 18 ile 22 hafta arasinda yapilir.
Konjenital kalp hastaliklarinin ¢ogu formu 18. gebelik haftasindan sonra %96
oraninda teshis edilebilir (54). Transvajinal ekokardiyografi, 12. gebelik haftasindan
once fetal kardiyak muayene i¢in tercih edilir fakat fetal kalp, 12. gebelik haftasinda
sonra transabdominal ekokardiyografi ile daha giivenilir sekilde degerlendirilebilir.
Ebstein anomalisi, FT, VSD veya kalp tiimorleri gibi kardiyak defektler, <14. gebelik
haftasinda tespit edilmesi olas1 degildir. Transvajinal ekokardiyografi kullanilan bir
calismada, KKH taramada basari oraninin gebelik yasi ile arttigi, 11. haftada
%20'den 13. haftada %92’ye kadar artis gosterdigi bildirilmistir (55). Persico ve ark.
nin c¢alismasinda koryon villus 6rneklemesi 11 ile 13. gebelik haftalar1 arasinda
yapilan gebelerde transabdominal ekokardiyografi yontemiyle KKH’larinda %93,1
oraninda dogru tan1 bildirilmistir (56). Konjenital kalp hastalig1 agisindan yiiksek risk
grubunda olan gebelerde yapilan bagka bir ¢aligmada, transabdominal ve transvajinal
ekokardiyografi kombinasyonu kullanilarak, 16. gebelik haftasindan 6nce

KKH'larinin belirlenmesinde %70 duyarlilik ve %98 6zgiilliik bildirilmistir (57).

2.4. Kadin Dogum Uzmam Fetal Ultrasonografik Degerlendirmede
Kardiyak Yonden Nelere Bakmali?

Dogum oncesinde USG ile sadece dort odacik goriintiilemesi yapilarak %55-
65, buna cikis yolu goriintiilemesi eklenmesiyle de %80-84 gibi yiiksek KKH tani
oranlarini bildirmektedir. Cogu gelismis lilkedeki mevcut tarama uygulamalari, KKH
vakalarinin yalnizca %30-50'sini tespit edebilmektedir (58). International Society of
Ultrasound in Obstetrics and Gynecology 2013 yilinda yayimlanan kilavuzunda, fetal
ultrasonografik incelemede kalp taramasinda dikkat edilecek noktalar asagidaki

tabloda 6zetlenmistir (59) (Tablo 2.3).
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Tablo 2.3: Fetal ultrasonografide kalp taramasinda dikkat edilecek hususlar

GENEL DEGERLENDIRME

o0 N N W B~ W

. Fetiisiin sag ve sol taraflarini goriintiileme

. Mide ve kalp fetiisiin sol tarafinda

. Kalp hiz1 ve ritmi normal olmali

. Kalp torasik bolgenin 1/3’{inii olusturmali

. Kalbin biiytik bir kism1 gogsiin sol tarafinda
. Kalp ekseni ve pozisyonu normal olmali

. Normal dort bosluk goriintiisii

. Perikardiyal efflizyon ve hipertrofi olmamali

ATRIiYUM

A W N =

. Iki Atriyumun yaklasik olarak ayn1 boyutta
. Sol atriyumda foramen ovale flebi
. Atrium septum primum mevcut (crux’a yakin)

. Pulmoner ven sol atriyuma girmeli

VENTRIKUL

1.
2.

Iki ventrikiil yaklasik olarak aym boyutta

Ventrikiil bosluklar1 ve duvar kalinliklar1 normal ve esit boyutta

ATRIOVENTRICULAR BIiRLESKE VE KAPAKLAR

1. Crux cordis saglam olmal1

2. Iki atriyoventrikiiler kapak acilip serbestce hareket etmelidir

3. Ventrikiiler septum {iizerinde olan trikiispit kapak mitral kapaga gore
kardiyak apekse daha yakin olmali
2.5. Pediatrik Kardiyoloji Uzmanlarnn Fetal Ekokardiyografide Nelere
Bakmah?

Herhangi bir fetal ekokardiyografi muayenesinde ilk adim fetal pozisyondur.

Pediyatrik veya yetiskin hastalarin aksine fetiis hareketli olmasi nedeniyle standart

bir konumda degildir. Fetal kalbin enine kesitsel goriiniimiinde en u¢ nokta apeksi

gostermelidir. Orta hatta gore fetal kalp acgist normalde 45 + 20 derecedir. Dogru

oryantasyonda, sol atriyum fetal omurgaya ve sag ventrikiil 6n gogiis duvara en
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yakin olacaktir. Bu normal yonelim levokardi olarak tanimlanir. Fetal kalbin farkli

anormal pozisyonlar1 bulunmaktadir;

1. Dekstrokardi: Kalp go6gsiin sag tarafinda, tepe noktasi saga bakacak
sekildedir.

2. Dekstropozisyon: Kalp gogsiin sag tarafinda, tepe noktasi sola bakacak

sekildedir.

3. Mezokardi: Kalp, tepe orta ¢izgiyi gosterecek sekilde gdgsiin ortasinda

bulunur.

Fetal kardiyak sistemin tam bir degerlendirmesini yapmak icin gerekli

ekokardiyografik goriintiiler sunlari igerir;
1. Dort odacik goriiniimii
a. Apikal dort odacik goriintimii
b. Subkostal dort odacik goriiniimii
2. Aortun uzun eksen goriintimii
3. Pulmoner arterin uzun eksen goriiniimii
4. Ventrikiillerin kisa eksen goriiniimii
5. Biiylik damarlarin kisa eksen goriiniimii
6. 6. Aortik arkin goriiniimii
7. 7. Duktal arkin gériiniimii
8. Siiperior ve inferior vena kavanin goriiniimii
2.5.1. Kalbin Dort Odacik Goriiniimii

Fetal ekokardiyografik incelemeye baslarken elde edilecek ilk goriinlim dort

odacikli goriintiidiir. Kalbin dort bosluk goriintiisii, her muayenenin standart bir
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parcasini  olusturmalidir (60-63). Dort odacikli  goriiniimii ile KKH’larinin
saptanmasinda %92 duyarlilik ve %99,7 6zgiilliikte oldugu bildirilmistir (64). Apikal
dort odacik goriiniim ve subkostal dort odacik goriintimii olmak tizere iki farkli dort

odacik goriiniimii vardir.
2.5.1.1. Apikal Dort Odacik Goriiniimii

Apikal dort odacik goriiniimii, kalbin tepesi dogrudan transdiisere dogru
bakacak sekilde fetal gogsiin enine bir gériiniimii araciligiyla elde edilir. Apikal dort
bosluk goriiniimiinde interventrikiiler ve interatriyal septum, trandiisere paraleldir.
Bu goriiniimde yaklagik olarak esit biiyiikliikte iki atrium ve sol atriyum fetal
omurgaya yakin olmalidir (62). Hamilelik ilerledik¢e sag ventrikiil sol ventrikiilden
biraz daha biiyiik, gdglis 6n duvarina daha yakin olup yaklasik olarak esit boyut ve
kalinlikta iki ventrikiil olmalidir (65). Atriyoventrikiiler kapaklar ise, trikiispit
kapagin septal yaprak¢igi mitral kapaktan biraz daha apikal yerlesimli olacak sekilde
atriyum ve ventrikiiller arasinda olmalidir. Atriyal septumda foramen ovale bulunur
ve foraminal flap sol atriyumda goriilmelidir. Transdiiserin hafif bir acilanmasi ile
genellikle sol atriyuma giren pulmoner venler goriiliir. Mitral ve trikiispit kapaklar,
ses gelis acis1 atriyoventrikiiler kapaklara dik oldugundan apikal dort bosluk
goriiniimiinde en 1iyi sekilde degerlendirilir. Renkli Doppler goriintiillemede, hizdaki
normal araliklardan daha biiyiik bir artis genellikle kapaktaki darligin gostergesidir
(62,60).

2.5.1.2. Subkostal Dort Bosluk Goriintiisii

Subkostal dort bosluk goriniimii, goglis on duvarindan enine bir
projeksiyonda fetal gogsiin goriintiilenmesidir. Bu goriinlim ventrikiiller ile
atriyumlarin tanimlanmasin1 ve karsilastirilmasini saglar. Gebelik boyunca normal
ventrikiiler boyutlar i¢in birka¢ nomogram gelistirilmistir. Bu nomogramlarin ¢ogu,
kardiyak dongiiniin son diyastolik fazinda elde edilen ventrikiiliin maksimum g¢apini
yansitmaktadir (62,67). Ventrikiil serbest duvar kalinliginin yani sira interventrikiiler
septumun kalinlig1 da olgiilebilir. Allan ve ark. nin ¢alismasinda, interventrikiiler
septum kalinliginin gebelik boyunca 5 mm'den az oldugunu saptamistir (68). Atriyal

duvarlar 6nemli bir kasilma gostermez, bu nedenle sistolik ve diyastolik dlgiimler
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genellikle benzerdir. Bu projeksiyonda M mode goriintilemede aritmi
degerlendirmek de miimkiindiir. Foramen ovale'yi degerlendirmek icin pulsed
Doppler veya renkli Doopler gériintiileme kullanilabilir. interventrikiiler septum,
renkli Doppler goriintiileme ile subkostal dort bosluk goriinlimiinde septal defekt
varlig1 agisindan en iyi sekilde degerlendirilir. Pulmoner venler subkostal dort bosluk
goriiniimiinde sol atriyuma girerken goriintiilenmelidir. Pulsed Doppler goriintiileme,
vendz akisi dogrulamada yardimci olabilir. Tam bir fetal ekokardiyogram yaparken

subkostal dort bosluk goriintiisii elde etmek ¢ok dnemlidir (62,67).
2.5.2. Aortun Uzun Eksen Goriiniimii

Aortun uzun eksen goriiniimii, subkostal dort bosluk goriiniimiinden fetal sag
omuza dogru hafif bir agilanma ile proksimal aortanin uzun ekseni goriintiilenir (62).
Pulmoner arter kokiinden yaklasik %9 daha kiiclik olan aort kokii 14 ile 42 hafta
arasi bu goriiniimde Olciilebilir (69). Bu goriiniimde pulsed Doppler goriintiileme ile,
proksimalde aort yetmezligi, distalde AS saptanabilir. Fetal aorta boyunca ortalama
ve tepe hizlar1 olusturulmustur ve diger kalp kapakgiklari gibi bu hizlar gebelik
boyunca 6nemli dl¢lide degismez. Renkli Doppler goriintiileme ile aort kapagindaki
anormal akimlar tanimlanabilir. Aortun uzun eksen goriiniimiinde, sol ventrikiil girisi

ve ¢ikist degerlendirilip, aritmi saptanabilmektedir.
2.5.3. Pulmoner Arterin Uzun Eksen Goriiniimii

Sag ventrikiiler ¢ikis yolu, transdiiser fetal sag omuz yoniine dondiirtilerek
goriintiilenir. Normal fetiiste pulmoner arter sag ventrikiilden sola ve arkaya dogru
ilerlemeli ve seyri aortu ge¢cmelidir. Pulmoner arter, pulmoner kapak seviyesinde
Olciilebilir ve gebelik yas1 ile iliskilendirilebilir. Bu goriinlimde renkli Doppler veya
pulsed Doppler goriintilleme ile proksimalde pulmoner yetmezlik, distalde PS

saptanabilir.
2.5.4. Ventrikiillerin Kisa Eksen Goriiniimii

Transdiiser saga dogru doniisii ile fetal toraksin sagittal goriiniimii ve
ventrikiiller boyunca kisa eksen goriiniimii saglanir. Sag ventrikiiliin belirlenmesine

yardimct olmak icin ekojenik moderator band apeks yakininda goriiniir olmalidir.
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Ventrikiillerin kisa eksen goriinlimii renkli Doppler goriintiileme ile ventrikiiler
serbest duvarlarin, interventrikiiler septumun Ol¢iimlerinin ve anormalliklerinin

saptanmasini saglamak i¢in kullanilir.
2.5.5. Bilyiik Damarlarin Kisa Eksen Goriiniimii

Biiyiik damarlarin kisa eksen goriinlimii, transdiiser fetal sol omuza dogru
hafifce ag1 verilerek elde edilebilir. Aortik, pulmonik ve trikiispit kapaklar bu
projeksiyonda genellikle net bir sekilde goriilebilir. Proksimal aort ve pulmoner
arterin kapak seviyesindeki ol¢iimler bu projeksiyondan elde edilebilir. Ayrica bu
goriinimde pulmoner ve trikiispit kapaklardaki yetmezlik, darlik ve aritmiler de
saptanabilmektedir. Normal kalpte bu kisa eksen goriiniimii, aortun pulmoner arter
ile dikey iligkisini dogrular ve boylece BAT ve trunkus arteriyozus gibi KKH’lar1
dislanabilir.

2.5.6. Aortik Arkin Goriinimii

Aort kavisi goriiniimii, sol omuzdan sag hemitoraksa dogru agili transdiiser
ile fetal govdenin uzunlamasina bir diizleminden elde edilir. Aort koarktasyon veya
aort atrezisi tanisina yardimei olmak icin aort arkinin ¢api1 bu goriintiilemede c¢esitli
seviyelerde Olgiilebilir. Renkli Doppler goriintiileme, darlik alanlarin1 dislamak igin
yararli olabilir. Pulsed Doppler goriintiileme, aort kapaktan inen aorta arkini
degerlendirmek igin kullanilmalidir. Onemli olan bdlge distalindeki kemer
boliimiidiir, c¢linkii burasi AK’larinin  ¢ogunun meydana geldigi yerdir. Aort
koarktasyonunun tanisinin son derece zor oldugu ve normal goriinen aortik ark

durumunda bile koarktasyonun mevcut olabilecegi akilda tutulmalidir (62).
2.5.7. Duktal Arkin Goriiniimii

Duktal ark, toraksin daha on-arka eksenine doniilerek elde edilir. Duktal arkin
goriinimii aortik arkinkinden daha diizdiir. Duktal ark, pulmoner arter duktus
arteriyozus ve inen aorttan olusur. Duktus arteriyozusun konfigiirasyonu degiskendir

ve hamilelik ilerledik¢e daha biiyiik bir kavis alir (62,66,67).

19



Brezinka ve ark. gebeligin 11 ile 25. haftalar1 arasinda 52 normal fetiiste
duktusun Doppler hiz dalga formlarin1 degerlendirmistir. Gebeligin 18. haftasindan
once en yiiksek sistolik hiz1 44 cm/saniye ve gebeligin 18 haftasindan en yiiksek
sistolik hiz1 70,8 cm/saniye bildirilmistir. Ayrica gebeligin 13. haftasina kadar
duktusta diyastoliin olmadig1 belirtilmistir (70). Duktal konstriksiyon olan vakalarda
duktus arteriyozusta sistolik 1,4 m/sn’den fazla artis hiz1 saptanmustir (71). Fetiisteki
duktal konstriksiyon genellikle annedeki indometazin tedavisi neden olur. Ilag
kesildiginde daralmanin gerilemesi nedeniyle bu durumun gecici oldugu

diisiiniilmektedir (71,72).
2.5.8. Siiperior ve Inferior Vena Kavanin Gériiniimii

Inferior vena kava iist veya sag atriyal giris goriiniimii, bir aortik ark
goriiniimii elde edilerek ve ardindan transdiiser sol parasagittal gogilisten sag
parasagittal gdgse kaydirarak elde edilebilir. Bu goriiniimde IVK ve SVK sag
atriyuma girerken tanimlanmalidir (62,66,67).

2.5.9. Moderator Band

Moderatdr band, interventrikiiler septumu 6n papiller kasa baglayan sag
ventrikiiler apekste bulunur. Moderatér band, bazen bir kalp tiimoriinii veya

kalinlagmis bir kalp duvarini taklit edebilmektedir (62).
2.5.10. Ekojenik Odaklar

Papiller kas veya korda tendinea bolgesinde ventrikiil i¢inde ekojenik odak
goriintiileme sik karsilagilan bir durumdur. Ventrikiiler ekojenik odaklar, obstetrik
USG i¢in sevk edilen fetiislerin yaklasik %0,46 ila 22’sinde goriiliir (73). Bu odaklar
genellikle sol ventrikiil icinde goriiliir, ancak sag ventrikiilde veya her iki ventrikiilde
birden goriilebilir. Bu bulgunun normal papiller kast veya korda tendinealar: temsil

ettigi ve genellikle klinik olarak anlamli olmadig1 diisiiniilmektedir (62).
2.5.11. Sag Atriyum I¢indeki Dogrusal Yapi

Sag atriyum i¢indeki c¢oklu dogrusal yapilar olagan disidir ancak chiari

network ile uyumlu olabilmektedir. Bu yapi, sinus venosus'un sag kapaginin
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embriyolojik kalintis1 olarak nitelenen Eustachian valfe bagli fibr6z ag olarak

tanimlanir.
2.5.12. Pseudoperikardiyal Mayi

Miyokardiyumun ¢evre kenar1 genellikle hipoekoik goriiniir ve perikardiyal
efiizyon ile karisabilir. Bu durum, ventrikiillerin kisa eksen goriintiisiiniin elde

edilmesiyle ortadan kalkar.
2.5.13. Trikiispit Kapagin Yalanci1 Kalinlasmasi

Trikiispid ve pulmoner kapakciklar arasinda bulunan bir kas bandi olan

parietal bant veya supravenrikiiler tepe, kalinlagmis trikiispit kapak ile karigtirilabilir.
2.5.14. Pseudooverriding Aorta

Pseudooverriding aortanin goriiniimii  genellikle aortun uzun eksen
goriinlimiinde veya apikal bes bosluk goriiniimiinde olusturulur. Septumun ince

membrandz kisminda olusabilecek artefakt sonucu olustugu diistintilmektedir.
2.5.15. Paralel Bilyiik Damarlar

Aorta ve pulmoner arterin paralel seyri, tam transpozisyon veya CCRV gibi
cesitli kalp anormalilerin habercisi olabilir. Bu damarlarin nadiren de olsa aortik ark
seviyesinde kapaklarin distalinde goriintiillenmesi normal olabilmektedir. Bu
durumda fetal akokardiyogram ile birkag farkli gériintiileme diizleminde bakilmalidir

(60-63).
2.6. Fetal Ekokardiyografi Endikasyonlari

Konjenital kalp hastaliklarinda fetal, maternal ve ailesel olmak iizere birgok
risk faktorii bulunmaktadir. Amerikan Kalp Birligi’nin fetal kalp hastaliklarinin tani
ve tedavisi ile ilgili 2014 yilinda yayinladig1 uzlasi raporunda dogustan kalp hastaligi
yoniinden riskli fetiisler tanimlanmistir. Bu rapora gore fetal ekokardiyografi
endikasyonlari; KKH olma riski >%?2 olan yiiksek riskli fetiisler, %1-2 riski olan

diisiik riskli fetiisler olmak iizere iki gruba ayrilmistir. Dogustan kalp hastalig riski <
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%1 olan fetiisler ise endikasyonu olmayan grupta yer almistir. Tablo 2.4’te

endikasyonlarin siniflamasi yer almaktadir (18).
2.6.1. Maternal Risk Faktorleri

Maternal diyabet: Diyabet, gebelerin %3-10’unda goriilmekte olup
komplikasyon ve malformasyonlarin en sik goriildiigii maternal durumdur. Bu
hastalarin %20’s1 gebelik dncesinde diyabet tanis1 almistir ve pregestasyonel diyabet
olarak tanimlanir. Konjenital kalp hastalifi pregestasyonel diyabetli gebelerin

bebeklerinde genel popiilasyona gore bes kat daha fazla (%3-5) goriilmektedir (18).

Tablo 2.4: Fetal ekokardiyografi endikasyonlar1 siniflamasi

Maternal diyabetes mellitus (pregestasyonel)
[1k trimesterde tan1 konmus diyabetes mellitus
Kontrol altinda olmayan maternal fenilketoniiri
Maternal otoantikorlar (SSA/SSB+)

Maternal ilag kullanimi1

1. ACE inhibitorleri

2. Retinoik asit

3. NSAID ilaglar (3. trimesterde kullanilan)
Maternal rubella enfeksiyonu (ilk trimester)
Fetal myokardit siiphesi olan maternal enfeksiyon
Yardimer lireme teknikleri

Yiiksek risk profilli
endikasyonlar
(tahmini risk > %?2)

Fetiisiin birinci derece akrabalarinda KKH
Fetiisiin birinci veya ikinci derece akrabalarinda KKH ile iligkili Mendeliyan
kalitim bozuklugu olmast

Obstetrik ultrasonda fetal kalp anomalisi siiphesi
Obstetrik ultrasonda fetal kalp dis1 anomali siiphesi
Fetal karyotip anomalisi

Fetal disritmi

Fetal artmis (%95 1) ense kalinlig 6l¢limii (>3mm)
Monokoryonik ikiz gebelik

Fetal hidrops veya efflizyon

Maternal ilag¢ kullanimi
1. Antiepileptikler

2. Lityum
Diisiik risk profilli 3. A vitamini
endikasyonlar 4. SSRI (paroksetin)

(tahmini risk %1-2) 5. NSAID ilaglar (1. ve 2. trimesterde kullanilan)

Fetiisiin 2. derece akrabalarinda KKH

Fetal umblikal kord veya plasenta anomalileri

Fetal batin i¢i vendz anomaliler

HbAlc < %6 olan maternal gestasyonel diyabetes mellitus
Maternal ilag kullanimi1

1. SSRI (paroksetin digindakiler)

2. K vitamini antagonistleri (kumadin)

Maternal enfeksiyonlar (rubella digindakiler)

Birinci veya ikinci dereceden uzak akrabalarda KKH
(ACE, anjiotensin-converting enzim; KKH, konjenital kalp hastaliklar;; HbAle, hemoglobin Alc; NSAID,
nonsteroid anti-inflamatuvar ilag ve SSRI, selektif serotonin geri alim inhibitorti.)

Endikasyon kabul
edilmeyenler
(tahmini risk < %]1)
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Hamilelikte ortaya c¢ikan diyabet sonucunda fetiiste fizyopatolojik
degisiklikler meydana geldigi, teratojenite olustugu ve ¢esitli hastaliklarin ortaya
ciktig1 bilinmektedir (74). Gebelik diyabetojenik bir durumdur; dstrojen, progesteron
ve kortizon gibi hormonlar insiilin direncini artirarak hiperglisemi meydana gelir.
Plasenta yoluyla gecen glikoz, fetiisiin pankreas adacik hiicrelerinde hiperplaziye ve
hipertrofiye yol agarak kronik fetal hiperinsiilinemi tablosuna neden olur (75).
Malformasyon goriilme riski ile HbA1c diizeyi arasinda iliski vardir (76). Caligsmalar
ilk trimester HbA1c>%8,5 degerinin tiim konjenital malformasyonlarin artist ile
baglantili oldugunu gostermistir. Bazi ¢alismalarda, fetal KKH riskini arttiran bir
esik HbAlc degeri olmadig1 saptanmistir. Bu nedenle pregestasyonel diyabeti olan
tim gebelere fetal ekokardiyografi yapilmasi Onerilmektedir. Gebeligin 2.
trimesterinde HbAlc diizeyi <%6 olan gebelere fetal ekokardiyografi
Onerilmemektedir. HbAlc diizeyi  >%6 ise, lglincli trimesterde ventrikiiler
hipertrofiyi degerlendirmek i¢in fetal ekokardiyografi yapilmasi diisiintilebilir, fakat

yarar1 kanitlanmamistir (18).

Ugiincii trimesterde artmis insiilin direnci veya gestasyonel diyabeti olan
gebelerin fetiislerinde KKH riski yliksek degildir; bu nedenle fetal ekokardiyografi
endikasyonu yoktur (18).

Diyabetik anne bebeklerinde en sik goriilen kalp malformasyonlari; VSD,
BAT, AS, PA, dekstrokardi ve konotrunkal defektler (FT, trunkus arteriozus ve
CCRV)’dir. Postnatal donemde duktus arteriyozusun kapanmasi, saglikli bebeklere
gore diyabetik anne bebeklerinde gecikmektedir. Diyabetik anneler iyi kontrollii
olmasina ragmen hiperinsiilinizm ve fetal hiperglisemi sonucunda fetiislerde en sik
goriilen dogumsal kalp anomalisi olan hipertrofik kardiyomiyopatiye neden olabilir.
Hastalarin %30‘unda hipertrofik kardiyomiyopati goriiliirken bu vakalarin %13'i
asemptomatiktir (77). Diyabetik kardiyomiyopati kalbin yapisal bir malformasyonu
olarak kabul edilmez, genellikle yasamin ilk birka¢ ayinda geriler (78).

Maternal fenilketoniiri: Maternal fenilketoniiri (PKU), gebeligin en
teratojenik komplikasyonlarindan biridir. Kan fenialanin diizeyinin normal aralikta
olmadig1 gebeliklerin %90'indan fazlasinda dogumsal anomalilere neden olur (79).

Tedavi edilmeyen maternal PKU, fetiiste mikrosefali, mental retardasyon, biiylime
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geriligi, KKH gibi problemlere neden olur (18,79). Bu fetiislerde intrauterin biiyiime
geriligi (= %40) ve KKH (= %12) siklig1 da genel popiilasyondan daha ytiksektir.
Kalp, beyin disinda maternal PKU'dan etkilenen tek ana fetal organdir. Baz1 kardiyak
anomaliler, 6zellikle FT ve AK bu fetiislerde daha sik tespit edilmistir (79). Maternal
serum fenilalanin diizeyi >15 mg/dL olmasi durumunda KKH riski 10-15 kat
artmaktadir. Bu gebelikler i¢in fetal ekokardiyografi onerilmektedir. Gebelik oncesi
ve 1ilk trimester fenilalanin seviyeleri <10 mg/dL ise gebelerde fetal

ekokardiyografinin endike olmadig: diistiniilmektedir (18).

Maternal otoimmun hastaliklar ve otoantikor pozitifligi: Maternal
otoimmun hastaliklarda, maternal otoantikorlar plasenta boyunca taginir ve
gelismekte olan fetiisii etkileyebilir (80). Anti-Ro ve anti-La antikorlari, 11. haftada
plasentay1 gecer ve genellikle 16-34. gebelik haftalarinda kalp kapak hastaliklari,
kardiyomiyopati, fetal kalp bloguna ve endokardiyal fibroelastoza neden olur. Bu
nedenle sistemik otoimmun hastalik tanisi1 konulan c¢ocuk dogurma cagindaki
kadinlar, hamilelikten alt1 ay once anti-Ro ve anti-La antikorlar1 agisindan tetkik
edilmelidir (81). Miyokard inflamasyon veya iletim sistemi bozuklugunun birinci
derece bloktan tam atriyoventrikiiler bloga ilerleme riski nedeniyle 16. gebelik
haftasindan baglayarak 28. gebelik haftasina kadar 1-2 hafta araliklarla
degerlendirilme yapilmalidir. Daha 6nce etkilenmis ¢ocuk Oykiisii olan kadinlar i¢in
daha sik degerlendirmeler (en azindan haftada bir kez) onerilir (18,81). Maternal
anti-Ro antikor seviyesi <50 U/mL risk olmayabilir (82). Otoantikorlar1 pozitif olan
gebelerde 6nceki bir ¢ocukta kalp blogu oldugunda KKH riski %16'ya; otoantikor ile
birlikte maternal hipotiroidizm mevcut oldugunda %55'e kadar yiikselebilmektedir
(83). Etkilenen bebeklerin 6liim oran1 %15-30 arasindadir ve bebeklerin ¢oguna kalp
pili implantasyonu gerekebilmektedir (80).

Maternal ila¢ kullammmi: Dogurganlik ¢agindaki kadinlarin, kardiyogenez
doneminde teratojenik ilaglara maruz kalmasi1 KKH riskini arttirmaktadir. Amerikan
Gida ve llag Dairesi ilaglar1 teratojenite riskine gore smiflandirmistir. Bu risk
kategorileri Tablo 2.5’de gosterilmistir (84). Konjenital kalp hastaligina neden olan
ilaglar arasinda antikonviilzanlar, lityum, ACE inhibitorleri, retinoik asit, SSRI ve

NSAID ajanlar sayilabilir (18).
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Tablo 2.5: Amerikan Gida ve Ilag Dairesi’ne gore gebelik doneminde ilag
kullanim risk kategorileri

A Insanlarda yapilmis kontrollii calismalar mevcut; fetal risk yok.
B Insanlarda kontrollii calisma yok; hayvan ¢alismalarinda fetal risk yok.
C Insanlar ve hayvanlarda kontrollii ¢alismalar yok ya da sadece

hayvanlarda fetotoksik etkisi gdsterilmis; insanlarda fetal risk kanit1 yok.

Insanlarda fetal risk olusturduguna dair kanit mevcut; yarar-zarar oranina
bakilarak kullanilmali.

Insanlarda ve hayvanlarda fetal anomaliye yol actig1 gdsterilmis; gebe
kadinda kullanimi yiiksek riskli ve kontrendike.

Maternal antikonviilzan ila¢ kullanimi: Gebelikte kullanilan teratojen etkili
antikonviilzanlar arasinda karbamazepin, valproat ve difenilhidantoin bulunur (18).
Yapilan bir calismada tekli antiepileptik kullanan hastalar degerlendirilmis; KKH
insidans1 karbamazepin kullanimi sonrasinda %1, valproat’da %2, fenitoin’de %4
olarak bulunmustur (85). Ilag kullanmayan epilepsi hastalarmin malformasyon
insidans1 normal popiilasyona benzerdir. Ilag maruziyeti sonrasi yarari kanitlanmasa
da gebelere fetal ekokardiyografi onerilmektedir (18). Fenitoinin gebelik risk

kategorisi D, karbamazepinin C, valproatin D’dir.

Maternal lityum kullanmmmi: Eski calismalarda lityum ile tedavi edilen
gebelerde Ebstein anomalisi ve sag ventrikiil ¢ikis yolu defekti riskinin arttigi
gosterilmigtir (86). Yeni ¢alismalarda ise bu prevalansin yiiksek olmadigimi
gostermistir (%]1,1). Lityum kullanan gebelerde fetal ekokardiyografi yapilmasi
diisiiniilebilir ancak bu hastalarda fetal ekokardiyografinin yarari saptanmamistir

(18). Gebelik risk kategorisi D dir.

Maternal anjiyotensin doniistiiriicii enzim inhibitorleri kullanimi:
Gebelerde anjiyotensin doniistiiriicii enzim inhibitdrii kullanimi1 sonrasinda, fetiiste
kardiyak malformasyon sikliginda artis saptanmistir. Kardiyak malformasyonlardan
en stk ASD ve PDA goriilmiistiir. Bu gebelerde fetal ekokardiyografi endikedir
(18,87). Gebelik risk kategorisi D’dir.

Maternal retinoik asit kullamimi: A vitamini analogu olan retinoik asit

teratojeniktir ve gebelikte kontrendikedir. Gebelerde retinoid maruziyeti sonrasinda
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fetliste ciddi kardiyak anormaliler (BAT, HLHS, VSD ve FT) goriilebileceginden
retinoik asit kullanan gebelere fetal ekokardiyografi yapilmasi oOnerilmektedir

(18,38).

Maternal selektif serotonin geri alim inhibitorleri kullanimi: Selektif
serotonin geri alim inhibitdrleri fetiis i¢cin bir risk olusturup olusturmadigi net
degildir. Birka¢ caligmada, gebeligin ilk trimesterinde paroksetin maruziyetinin
septal defektler, sag ve sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriikksiyonu ve konotrunkal
anomaliler ile iligkili oldugu bildirilmistir (89). Paroksetin kullanan gebelerde fetal
ekokardiyografi yapilmasi disiiniilebilir (18). Paroksetin gebelik risk kategorisi D,
diger bircok SSRI’1in C’dir.

Maternal K vitamin antagonistleri kullanimi: Warfarin ve diger coumadin
tiirevlerinin, gebeligin ilk trimesterinde teratojenik oldugu bildirilmistir. Fetal
warfarin sendromunda, gebelerde warfarin kullanimi1 sonucunda basta VSD, PDA
gibi kardiyak defektler olmak iizere bircok anomali goriilebilmektedir (90). Warfarin
kullanan gebelere fetal ekokardiyografi onerilmese de ayrintili anatomik tarama

yapilmalidir (18).

Maternal non-steroidal antiinflamatuvar ila¢c kullamm: Yapilan
caligmalarda ilk trimesterde NSAID kullaniminin teratojenik etkileri tutarsizdir. Son
epidemiyolojik arastirmalar, KKH’inda, 6zellikle kardiyak septal defektlerde artis
oldugu saptanmistir (91). Gebeligin 2. ve 3. trimesterinde NSAID kullanimi
sonrasinda %25-50 oraninda fetiisiin duktus arteriyozusunda daralmaya yol agtig1

bildirilmis, bu nedenle fetal ekokardiyografi yapilmasi onerilmektedir (18).

Maternal oral kontraseptiflerin kullammi: Yapilan bir¢cok calismada oral
kontraseptiflerin kardiyak teratojen etkisi olmadig1 goriilmiistiir (92). Bracken ve ark.
gebelik doneminde oral kontraseptif alimina maruz kalmis konjenital malformasyonu
bulunan 1370 ¢ocugu incelemis, KKH agisindan 6nemli bir risk artig1 saptanmamistir

(93).

Maternal antibiyotik kullammmi: Yaygin olarak kullanilan bir antibiyotik
olan nitrofurantoin, ASD ve HLHS dahil olmak tizere bircok fetal kalp
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anormalileriyle, trimetoprim-siilfametoksazol gibi siilfonamidler HLHS ve AK,
metronidazol membrandz VSD ve ¢ikis yolu anomalileri ile iliskilendirilmistir

(94,95). Bu ii¢ antibiyotigin gebelik risk kategorisi C’dir

Maternal obezite: Maternal obezite ile fetal KKH iliskisini arastiran gok
sayida calisma yapilmis, bircok arastirmada iliskili oldugu bulunmustur (96,97).
Brite ve ark. nin yaptig1 calismada obez gebelerin bebeklerinde normal popiilasyona
gore daha fazla konotrunkal anomaliler, VSD ve ASD gibi KKH saptanmustir (98).
Gharderian ve ark. nin yaptig1 ¢aligmada ise artan maternal viicut kitle indeksi ile

bebeklerde KKH riski arasinda anlamli bir iliski olmadig1 gosterilmistir (99).

Maternal enfeksiyonlar: Gebeligin ilk iki ayinda goriilen rubella ve grip
dahil olmak iizere tiim maternal atesli hastaliklar fetal kalp malformasyonlar ile
iligkilidir (94). Konjenital rubella enfeksiyonu, gebeligin erken ve ge¢ haftalarinda
daha sik goriilmekte olup gebeligin erken doneminde ortaya cikmasi halinde
dogumsal anomali riski artmaktadir. Enfeksiyon, gebeligin ilk 12 haftasinda
goriiliirse dogumsal anomaliler fetiislerin %85'inde, ilk 13-16. haftasinda ortaya
cikarsa %50'sinde ve 16. hafta-2. trimester arasinda ise %25'inde ortaya ¢ikar (100).
Bu nedenle ilk trimesterde rubella enfeksiyonu olan gebelerde fetal ekokardiyografi
yapilmalidir (18). Bu fetiislerde en sik goriilen kardiyak anomaliler PDA, periferik
PS, VSD ve ASD’dir (100). Baz1 calismalarda gebelerde Coxsackie B3 ve B4 viriis
enfeksiyonlarinin  fetiiste ¢esiti KKH’na neden oldugu ve kabakulak
enfeksiyonunun, endokardiyal fibroelastoz ile iligkili oldugu saptanmistir (101).
Maternal enfeksyonlarda sadece seroloji pozitifligi olanlarda fetal ekokardiyografi
endikasyonu yoktur; fakat fetal perikardit veya miyokardit siliphesi varsa fetal

ekokardiyografi yapilmalidir (18).

Yardimai iireme teknikleri (YUT): Eski yillarda yapilan ¢alismalarda, YOUT
ile olan fetiislerde kardiyak anomali sikliginin arttigi bildirilmesine karsin, son
yillarda anlaml bir fark olmadigina dair yaymlar mevcuttur (102). Amerikan Kalp
Dernegi Klavuzuna gére ise YUT kullanilmis gebeliklere fetal ekokardiyografi
yapilmasi onerilmektedir (18). Baz1 ¢alismalara gore deneyimli merkezlerde yapilan
USG goriintiileme ile kalbin li¢ damar trakeal goriintiisii ve VSD agisindan dikkatle
degerlendirilirse fetal ekokardiyografi gerekli olmayabilir (103).
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2.6.2. Aile Oykiisii

Annede KKH o0ykiisii olan fetiislerde; nonsendromik KKH goriilme riski,
baba veya kardeste kalp hastalig1 olmasina kiyasla iki kat daha fazladir. Risk oranlar1
annedeki KKH tipine gore degisir. Ailede KKH 0&ykiisii olan fetiislerde en sik
tekrarlayan kardiyak anomaliler heterotaksi, AVSD (%11,6) ve AS (%8) olarak
saptanmustir (Tablo 2.6) (18,104).

Kalp hastalig1 hikayesi olan gebelere, 12-13. haftada fetal ense kalinligi
Olciimii yararli bir tarama testidir. Ense kalinligi artmis olan fetiisler sendromik
olmasalar bile, bu fetiislerde KKH siklig1 artmistir. Kritik konjenital kalp
hastaliklarin1 tespit etmek i¢in 14-16. gebelik haftasinda fetal ekokardiyografi
Onerilir ve 18-22. gebelik haftasinda tekrarlanmasi gerekebilir (104). Marfan
sendromu gibi otozomal dominant hastaliklarda fetal risk %50'dir. Konjenital kalp

hastalig1 olan hastalarda genetik danigmanlik diisiiniilebilir (105).

Babada KKH varliginda bebekte kalp anomali riski %2-3 oranindadir. Aort
stenozu ve bikiispit aorta i¢in tekrarlama riski daha fazladir (Tablo 2.6) (104).
Babada KKH 6ykiisii olanlarda da fetal ekokardiyografi endikasyonu vardir (18).

Kardeste KKH oykiisii olanlarda tekrarlama riski %3-4 oranindadir, goriilme
riski defektle ve ailede bulunan hasta sayisi ile iligkilidir (18,105). Kardesinde KKH
olanlarda fetal ekokardiyografi onerilmektedir. Ikinci veya iigiincii derece
akrabalarda KKH Oykiisii durumunda endike olmamasmna ragmen fetal

ekokardiyografi yapilabilir (18).
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Tablo 2.6: Konjenital kalp hastalig1 olan ebeveynlerin ¢ocuklarinda KKH
bulunma riski

Kardiyak anomali Annede KKH Babada KKH
Bebek i¢in risk %  Bebek icin risk %
Atriyoventrikiiler septal defekt 11.6 43
Aort darhig 8.0 3.8
Aort koarktasyon 6.3 3.0
Atriyal septal defekt 6.1 3.5
Ventrikiiler septal defekt 6.0 3.6
Pulmoner darlik 53 3.5
Patent duktus arteriozus 4.1 2.0
Fallot tetralojisi 2.0 1.4

Ailesel gecis multifaktoriyeldir. Otozomal dominant kalittima sahip
hastaliklarda (Di George, Marfan ve Noonan sendromlari), KKH’nin niiksetme orani
%350’ye kadar artabilmektedir. Bu nedenle kalitsal hastalik dykiisii olan gebelere fetal
ekokardiyografi onerilir (18,104).

2.6.3. Fetal Risk Faktorleri

Obstetrik ultrasonografide kardiyak anomali siiphesi: Ultrasonografi
yapan hekimin deneyimi ve egitimi, fetal kardiyak defektlerin dogru sekilde
taninmasinda en énemli faktordiir. Dort odacik ve ¢ikis yolu goriiniimleri, iyi tespit
icin en Oonemli USG diizlemleridir. Diisiik riskli gruplarda %40-50 KKH tespit
oranina ulasabilirken, yiiksek riskli kadinlar icin bu tespit >%80'e cikabilir (106).
Obstetrik USG’de kardiyak anomali siiphesi olan tiim fetiislere fetal ekokardiyografi
yapilmalidir (18).

Fetal kalp hiz ve ritminde siipheli anormallik: Fetal tasikardi nadiren KKH
ile iliskili olmasina karsin fetal bradikardi %55 oraninda KKH ile iliskilendirilmistir.
Fetiiste en sik rastlanan disritmiler izole prematiir kontraksiyonlardir. Benign, ¢ogu
kez gecici ve tedavi gerektirmezler. Bazilar1 supraventrikiiler tagikardiye doniisebilir.
Prematiir ventrikiiler kontraksiyonlar da iyi seyrederler. Sik ekstrasistolii olan
fetiislerde KKH bulunma riski vardir. Kardiyovaskiiler sistemin normal oldugu
ekstrasistolil olan fetiislerin kalp hizi primer doktoru tarafindan takip edilir. Nedeni

bilinmeyen ekstrasistol, 1-2 haftadan uzun siliren ektopik atim ya da iyi huylu
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diizensiz bir ritim olsa bile hekimin yeterli deneyimi yoksa fetal ekokardiyografi

yapilmalidir (18,107).

Kalp dis1 anomaliler: Kalp dis1 anomalisi olan fetiislerde KKH insidansi
%17- 28 arasindadir (108). Omfaloselde %30, duodenal atrezide %20, merkezi sinir
sistemi malformasyonlarinda %5-15 arasinda, konjenital diyafragma hernisinde %30,
genitoliriner sistem anomalilerinde %70 oraninda kalp anomalileri eslik etmektedir
(18). izole anomalilere KKH daha az eslik eder. Bu nedenle izole anomaliler disinda

kalp dis1 anomalili tiim fetiislere fetal ekokardiyografi yapilmalidir (18).

Siipheli veya bilinen kromozom anomalisi: Kromozomal anormallik,
konjenital kardiyak malformasyonlarinin olusmasina neden olan faktorlerden biridir.
(109). Down sendromu, KKH’nin en sik kromozomal nedenidir ve bunu Turner
sendromu, trizomi 18 ve 22q.11.2 delesyon sendromlar1 izlemektedir (110). Fetal
kromozom testlerinde bir mutasyon, delesyon ya da andploidi varsa fetal

ekokardiyografi 6nerilmektedir (18).

IIk trimester taramasinda artmis ense kahnhg: Kardiyak defekti
diisiindiiren baslica USG bulgusu artmis ense kalinligidir (106). Ense kalinlig1 (EK)
11 ile 14 hafta arasinda ultrasonografik goriintiileme ile dlgiilebilir. Artmis EK, >3
mm (>95P) olarak tanimlanmis olup farkli fetal kromozomal ve kromozomal
olmayan anomalilerle iliskilidir. (111). Ense kalinligi, 3,5 mm’den biiyiikkse KKH
insidans1 %20 artmistir (104). Ense kalinlig1 >3,5 mm fetal ekokardiyografi endike
olup izole EK <3,0 mm olan fetiislerde fetal ekokardiyogram endike degildir
(112,113).

Umbilikal kord ve venoz sistem anomalisi: Tek umblikal arter gobek
kordonunun en sik goriilen anomalisidir (114). Yapilan caligmalarda tek umblikal
arteri olan fetiislerde KKH insidansinin %3,9 oldugu gosterilmistir (115). Tek
umbilikal arter anomalisine eslik eden kalp malformasyonlar1t USG yontemiyle %66
oraninda tespit edebilmektedir (114). Persistant sag umbilikal ven ve umbilikal
kordun konjenital hernisi ¢esitli KKH’lar1 ile iligkilendirilmistir (116). Yapilan
aragtirmalar sonucunda umblikal kord veya vendz anomali varliginda fetal

ekokardiyografi yapilmasi onerilir (18).
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Monokoryonik ikiz: ikiz gebeliklerde KKH prevalansi 1000 canli dogumda
yaklagik 20 olarak bildirilmistir (117). Monokoryonik ikizlerde daha yiiksek risk
mevcut olup bu oran %5,5 oldugu gosterilmistir (118). ikizden ikize transfiizyon
sendromu monokoryonik ikizler igerisinde %9 oraninda goriilmekte olup alici
fetiislerin yaklasik %10’unda sag ventrikiil ¢ikis yolu darligi gibi ciddi kardiyak
patolojiler goriilmektedir (18,119). Tiim monokoryonik ikiz gebeliklere fetal
ekokardiyografi yapilmasi onerilir (18).

Nonimmun hidrops ve effiizyon: Hidrops fetalis, fetal doku, organ ya da
viicut bosluklarinin iki veya daha fazla kompartmaninda (deri, periton boslugu,
plevra veya perikard) anormal miktarda sivi toplanmasiyla karakterizedir ve
prevalansi, 1/1500-4000°dir. Gebeligin erken donemlerinde saptanan en yaygin
bulgular fetal bas, boyun arkasi, gogiis kafesi, karinda asit ve kalinligin 5 mm’den

fazla oldugu deri 6demidir (119,120).

Nonimmiin hidropslu olgularin yaklasik %20’si yapisal kardiyak anomaliler,
aritmi, kardiyomyopati, kardiyak tiimor ve vaskiiler anomalilerden kaynaklanir (57).
Nonimmiin hidrops ve effiizyon tespit edilen fetiislerde fetal ekokardiyografi

yapilmasi onerilmektedir (18).
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3. GEREC VE YONTEM

Bu calismada Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglhgi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda, Ocak 2010 ile Aralik
2019 yillar arasinda yapilan fetal ekokardiyografik incelemeler geriye doniik olarak
degerlendirildi. Fetal ekokardiyografi yapilan 4067 fetiisiin normal kardiyak bulgular
olarak raporlanan 390’1nin bilgilerine ulagilamamasi nedeniyle ¢calisma dis1 birakildi.
Fetal ekokardiyografi yapilan ve bilgilerine ulagilan 3677 fetiisiin 3341 inin (%90,8)

postnatal transtorasik ekokardiyografi kayitlar1 degerlendirildi.

Merkezimizdeki kayitlarindan maternal bilgiler (yas, gebelik haftasi, gebelik
sayist, bagvuru endikasyonu, kronik hastalik, gestasyonel diyabetes mellitus, ilag
kullanimi, akraba evliligi, yardimci iireme teknigi kullanimi, c¢ogul gebelik,
diisiik/6lii  dogum hikayesi, amniyosentez Onerisi, amniyosentezin yapilip
yapilmadig1), fetiise ait bilgiler (gestasyon yasi, fetal ekokardiyografi sonuglari, eslik
eden anomaliler, kromozom analizi sonuglari, terminasyon Onerileri ve sonuglari,
intrauterin 6liimler), babaya ait bilgiler ( kalp hastalig1 6ykiisii) ve ulasilabilmis olan
bebeklere ait bilgiler (postnatal ekokardiyografi sonuclari, erken déonem miidahale

gereksinimi, 61 dogum &ykiisii) olusturulmus olan formlara aktarildi.

Merkezimizde fetal ekokardiyografi uygulanan fetiisler; kadin dogum
uzmanlar tarafindan belirli bir endikasyonla sevk edilen ve kendi istegi ile basvuran
gebelerden olugsmaktaydi. Bagvuru endikasyonlarina gore gebeler KKH igin yiiksek
riskli (grup 1) ve diisiik riskli (grup 2) olarak iki gruba ayrildi. Bu gruplandirma
yapilirken grup 1 ve 2 i¢in Amerikan Kalp Birligi’nin 2014 yilinda yayinladig: Fetal
Kalp Hastaliklar1 Tan1 ve Tedavisinde Uzlas1 Raporu’ndaki endikasyon siniflamasi
esas alindi. Ayrica bu smiflamada bulunmayan, kendi istegi ile bagvuran gebeler de

diisiik riskli siniflamada yer aldu.

Fetal ekokardiyografik ¢aligma; iki boyutlu, pulsed wave Doppler ve renkli
Doppler ekokardiyografik yontemler ile Sonos 7500; Philips Medical Systems,
Andover, MA, USA, 2002 (3-8 MHz konveks prob) ve bazi fetiislerde Voluson
E10 BT16; GE Healthcare, Zipf, Austria, 2016 (4-10 MHz konveks prob) cihazlar
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kullanilarak yapildi. Iki boyutlu ve renkli Doppler gériintiileme apikal dort bosluk,
subkostal dort bosluk, aortun uzun ekseni, pulmoner arterin uzun ekseni,
ventrikiillerin kisa ekseni, bliylik damarlarin kisa ekseni, aortik ark, duktal ark,
stiperior ve inferior vena kavanin kesitlerinde yapildi. Kalp ve abdominal situs, kalp
odaciklari, sistemik ve pulmoner vendz doOniis, atriyoventrikiiler ve
ventrikiiloarteriyel baglantilar ve kapaklar, atriyoventrikiiler kapaklar, duktal ve
aortik arklar incelendi, kardiyak ritim degerlendirilmesi yapildi. Gestasyonel yasi

<18 hafta olan gebeler rutin olarak 18-20. haftada tekrar kontrole ¢agrildi.

Fetal ekokardiyografi sonuglar1 dncelikle normal ve anormal kalp bulgulari
olarak degerlendirildi. Anormal kalp bulgular1 kendi i¢inde konjenital kalp hastaligi,
hiperekojen odak, rabdomyom, izole perikardiyal efflizyon, disritmi, dekstrokardi, ve
Galen ven anevrimasi olarak gruplara ayrildi. Konjenital kalp hastaliklari, klinik
siddetine gore li¢ gruba ayrildi. Minér KKH; yasamin ilk ayinda miidahale
gereksinimi olmayan patolojiler idi. Belirgin KKH, yasamin ilk ay1 boyunca tedaviye
ihtiya¢ duyulmayan patolojileri igermekteydi. Kompleks (kritik) KKH ise dogumdan

hemen sonra acil miidahale edilmesi gereken patolojileri kapsamaktaydi.

Calismada elde edilen bulgularin degerlendirilmesinde; IBM SPSS Statistics
Versiyon 20.0 paket programi kullanildi. Kategorik Ol¢ltimler say1 ve yiizde olarak,
sayisal olgiimlerse ortalama ve standart sapma ile degerlendirildi. iki kategorik
degiskenin degerlendirilmesinde Ki-Kare testi kullanildi. Fetal ekokardiyografilerin
duyarhilik, ozgillik, negatif prediktif deger ve pozitif prediktif deger analizleri
yapildi. Istatistiksel anlamlilik igin p <0,05 kabul edildi. SPSS referansi: IBM Corp.
Released 2011. IBM SPSS Statisticsfor Windows, Version 20.0. Armonk, NY: IBM
Corp.

Calismanin protokolii Trabzon Karadeniz Teknik Universitesi Etik Kurulu
tarafindan 10.05.2019 tarih ve 2019/133 ile onaylanarak Helsinki Deklarasyonu

kurallarina uygun olarak hazirlanmistir.
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4. BULGULAR

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda, Ocak 2010 ile Aralik 2019 yillar1
arasinda yapilan fetal ekokardiyografik incelemeler geriye doniik olarak
degerlendirildi. Hastane kayitlarindan ve telefonla yapilan gorigmelerle fetal

ekokardiyografi yapilan 4067 fetiisten 3677 sinin (%90,4) bilgilerine ulasildi.

Ik fetal ekokardiyografi sirasinda fetiislerin anne yaslar1 16-52 yas arasinda
degismekte olup yas ortalamasi 31,4+7,6 y1l idi. Gebelerin 1147’si (%31,2) primipar,
2530’u (%68,8) multipardi. Gebelik sayist 1-11 arasinda (2+1,4 ) idi.

Ik fetal ekokardiyografi sirasinda fetiislerin gestasyonel yas1 15-39 hafta
(23+4,5) araligindaydi. En erken fetal ekokardiyografi, gestasyonel yas1 15 hafta olan
fetiislere uygulansa da genellikle 17 ve sonraki gestasyonel haftalarda yapildi.
Gestasyonel yas1 15-22. hafta arasinda 1419 fetiise (%38,6), 23-27. hafta arasinda
1331 fetiise (%36,2), 28-33. hafta arasinda 603 fetiise (%16,4), >33 hafta 324 fetiise
(%3,8) fetal ekokardiyografi yapildi (Sekil 4.1). 11k fetal ekokardiyografi 17. gebelik
haftasindan Once yapilan gebeler kontrole ¢agrildi. Gebelere uygulanan fetal

ekokardiyografi sayilar1 1-8 (3,1+1,5) arasinda degismekteydi.

1600
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»n 800
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= 400
200 l
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15-22. Hafta 23-27. Hafta 28-33. Hafta >33. Hafta
Gebelik Haftasi

Sekil 4.1: ilk fetal ekokardiyografi sirasindaki gebelik haftasina gore fetiislerin
dagilim
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Merkezimizde yillara gore degerlendirildiginde en ¢ok fetal ekokardiyografi
uygulanan yil 2019 (n:789, %19,4), en ¢ok anormal kardiyak bulgularin gorildiigii
yil ise 2017 (n:158 9%18,4) idi. Sekil 4.2 ve Tablo 4.1’de yillara gore fetal

ekokardiyografi ve anormal kardiyak bulgularin sayis1 ve oranlar1 verilmistir.
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Sekil 4.2: Fetal ekokardiyografi uygulanan fetiis sayis1 ve saptanan anormal kardiyak
bulgu sayisinin yillara gére dagilimi

Tablo 4.1: Fetal ekokardiyografi ve anormal kardiyak bulgularin sayisinin
yillara gore dagilimi

Fetal Ekokardiyografi Anormal Kalp Bulgusu
it n % n %
2010 67 1,7 18 2,1
2011 211 5,2 42 4,9
2012 194 4,8 45 52
2013 221 5,4 51 5,9
2014 234 5,7 59 6,9
2015 362 8,9 94 10,9
2016 633 15,6 108 12,5
2017 702 17,3 158 18,4
2018 654 16 137 15,9
2019 789 19,4 149 17,3
Toplam 4067 100 861 100
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Fetal ekokardiyografi basvuru nedenleri kilavuzlara gore; fetal
ekokardiyografi endikasyonu olan yiiksek riskli grup (grup 1) ve endikasyon
olmayan diisiik riskli grup (grup 2) olarak ayrildi (Tablo 4.2). Merkezimize bagvuran
gebelerin 221°1 birden fazla endikasyonla yonlendirilmisti. Gebeler en sik %36,4
oranla (n:1431) kadin dogum hekimleri tarafindan kardiyak anomali siiphesi
nedeniyle yonlendirilmisti. Diger en sik nedenler; annede diyabetes mellitus (n:369,
%09,4) ve obstetrik ultrasonografide kalp dis1 organ ve sistemlerde anormal bulgular
(n:342, %8,7) olmasiydi. Fetal ekokardiyografi bagvuru nedeni tarama olan gebeler,
herhangi bir risk faktorii olmadan kadin dogum hekiminin yonlendirdigi ya da kendi

istegi ile bagvuranlardan olusmaktayda.

Tablo 4.23: Fetal ekokardiyografi basvuru nedenleri

Basvuru nedenleri n %
Kardiyak anomali siiphesi 1431 36,4
Diabetes mellitus 369 9.4
Kalp dis1 anomali 342 8,7
Grup 1. AHA Kardeste KKH 211 5,4
Uzlas1 Raporuna Cogul gebelik 178 4.5
Gore Fetal Kromozom anomalisi 146 3,7
Ekokardiyografi  Yardimci tireme teknikleri 138 3,5
Endikasyonu Fetal aritmi 104 2,6
Olanlar Annede kalp hastalig1 47 1,2
Artmis ense kalinligi 44 1,1
fla¢ kullanim 43 1,1
Hidrops fetalis 37 0,9
Babada kalp hastalig1 36 0,9
Annede otoimmun
hastaliklar 32 0.8
Tek umblikal arter 31 0,8
Intrauterin enfeksiyonlar 9 0,2
Hiperekojen odak 307 7,8
[leri anne yas1 122 3,1
Grup 2. AHA Tarama 93 2,4
Uzlas1 Raporuna  Polihidromnios 51 1,3
Gore Fetal Annede bulunan diger 48 13
Ekokardiyografi  hastaliklar ’
Endikasyonu Annede trombofili 37 0,9
Olmayanlar Oligohidroamnios 33 0,8
Olii dogum 6ykiisii 26 0,7
Anhidroamnios 19 0,5
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Fetal ekokardiyografi yapilan 4067 fetiisiin kalp bulgular1 incelendiginde
861’inde (%21,2) anormal, 3206 (%78,8) normal kalp bulgular1 vardi. Konjenital
kalp hastalig1 bulunan toplam 419 fetiis tespit edildi. Konjenital kalp hastalig1 disinda
goriilen anormal kalp bulgularindan; ekojen odak (kaydedilen) (n:348, %8,5), kalpte
kitle (n:5, %0,1), izole perikardiyal efiizyon (n:7, %0,2), disritmi (n:77, %1,9),
dekstrokardi (n:2, %0,1) ve sag kalp bosluklarinda genisleme nedeniyle génderilen
lic fetiiste Galen ven anevrimasi (n:3, %0,1) saptandi. Perikardiyal mayi saptanan
tiim fetiislerde hidrops fetalis mevcuttu. Bu fetiislerin hi¢birinde klinik olarak 6nemli
derecede perikardiyal mayi saptanmadi. Fetal aritmi siliphesi nedeniyle fetal
ekokardiyografi yapilan 104 gebenin 77’sinde (%74) aritmi tespit edildi. Tedavi
gerektirecek fetal tasikardi 47 fetliste (%61) saptandi. Tablo 4.3’de fetal

ekokardiyografi ile saptanan kardiyak bulgularin say1 ve oranlar1 goriilmektedir.

Tablo 4.3: Fetal ekokardiyografide saptanan kardiyak bulgularin say1 ve

oranlar1
Kardiyak bulgular n %
Konjenital kalp hastaliklar 419 10,3
Hiperekojen odak (kaydedilen) 348 8,5
Fetal disritmi 77 1,9
Izole perikardiyal efiizyon 7 0,2
Kalpte kitle 5 0,1
Galen ven anevrizmasi 3 0,1
Dekstrokardi 2 0,1
Normal kardiyak bulgular 3206 78,8
Toplam 4067 100

Konjenital kalp hastaliklar1 klinik siddetine gore {i¢ gruba ayrildi. Konjenital
kalp hastalig1 saptanan 419 fetiisiin 187’sinde (%44,6) kompleks KKH, 149’unda
(%35,6) belirgin KKH, 83’tinde (%19,8) minér KKH saptandi. En sik saptanan
KKH’lar1, VSD (n:67, %16), HLHS (n:57, %13,6) ve komplet AVSD (n: 38, %38.9)
idi. Baz1 fetiislerde ise birden fazla KKH bulunmaktaydi. Tablo 4.4 ve Sekil 4.3’te
fetal ekokardiyografi ile saptadigimiz KKH’larin klinik siddetine gore dagilim ve

siklig1 goriilmektedir.

37



Tablo 4.4: Konjenital kalp hastaliklarinin klinik siddete gore dagilim ve

oranlar1

KONJENITAL KALP HASTALIKLARI SAYI KKH %
1. KOMPLEKS 187 44,6
HLHS 57 13,6
Komplet AVSD 38 8,9
Trikiispit atrezisi 24 5,7
Arkus aorta hipoplazisi +/- Kesintili aortik ark 23 5,4
Trunkus arteriyozus 17 4
Pulmoner atrezi 8 1,9
Aort kapak atrezisi 4 0,9
Arkus aorta hipoplazisi+Sol ventrikiil

. . 4 0,9
hipoplazisi
AVSD+ Fallot tetralojisi 3 0,7
AVSD+Cift ¢cikimli sag ventrikiil 2 0,5
AVSD+Aort hipoplazisi 2 0,5
AVSD+Pulmoner atrezi 1 0,2
AVSD+Pulmoner kapak yoklugu 1 0,2
HLHS+Biiytik arterlerin transpozisyonu 1 0,2
Arkus aorta hipoplazisi+VSD 1 0,2
BAT-+Hipoplastik sag ventrikiil 1 0,8
2. BELIRGIN (ONEMLI) 149 35,6
Aort koarktasyonu 37 8,8
Fallot tetralojisi 29 6,9
Cift ¢ikimhi sag ventrikiil 20 4,8
Biiyiik arterlerin transpozisyonu 19 4,5
Cift ¢cikimli sag ventrikiil +VSD 17 4
Trikispit kapagin Ebstein anomalisi 8 1,9
Total anormal pulmoner vendz doniis anomalisi 7 1,7
Biiyiik arterlerin transpozisyonu +VSD 5 1,2
Cift cikimli sag ventrikiil +Pulmoner stenoz 4 0,9
Primum atriyal septal defekt 3 0,7
3. MINOR 83 19,8
Ventrikiiler septal defekt 67 16
Pulmoner stenoz 9 2,1
Aort stenozu 7 1,7
TOPLAM 419 100

ASD: Atriyal septal defekt, AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt, BAT: Biiyiik arterlerin
transpozisyonu, HLHS: Hipoplastik sol kalp sendromu, VSD: Ventrikiiler septal defekt
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Konjenital Kalp Hastaliklarin Klinik Siddete Gore Dagilimi (n,%)

83, %19,8

B Kompleks KKH
B Belirgin KKH
Mindr KKH

187, %44,6

149, %35,6

Sekil 4.3: Fetal ekokardiyografi ile saptadigimiz KKH’larin klinik siddete gore
dagilimi

Hipoplastik sol kalp sendromu saptanan fetilislerin 57’si (%98,2) izole,
birinde (%1,8) BAT ile birlikteligi vardi. Atriyoventrikiiler septal defekt goriilen
fetiislerin 38’1 (%80,9) izole, dokuzunda (%19,1) diger KKH ile birlikteligi vardi
(Tablo 4.5).

Tablo 4.5: Atriyoventrikiiler septal defekt saptanan fetiisler ve eslik eden
diger kardiyak anomaliler

AVSD saptanan fetiisler n %
Izole AVSD 38 80,9
AVSD+Fallot tetralojisi 3 6,4
AVSD+Cift ¢ikimli sag ventrikiil 2 4,3
AVSD+Aort hipoplazisi 2 43
AVSD+Pulmoner atrezi 1 2,1
AVSD+Pulmoner kapak yoklugu 1 2,1

AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt

Arkus aorta hipoplazisi +/- kesintili aortik ark goriilen fetiislerin 23’1 (%82,1)
izole, besinde (%17,9) diger KKH ile birlikteligi vardi. Bu fetiislerin doérdiinde
(%14,3) sol ventrikiil hipoplazisi ve birinde VSD (%3,6) birlikteligi saptand.

Cift cikimli sag ventrikiil goriilen fetiislerin 20°si (%48,8) izole, 21’inde
(%51,2) diger KKH ile birlikteligi vardi (Tablo 4.6).
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Biiyiik arterlerin transpozisyonu saptanan fetiislerin 19’u (%79,2) izole,

besinde (%20,8) VSD ile birlikteligi vardi.

Tablo 4.6: Cift ¢cikimli sag ventrikiil saptanan fetiisler ve eslik eden diger
kardiyak anomaliler

CCRY saptanan fetiisler n %

Izole cift ¢ikimli sag ventrikiil 20 48,8
Cift cikimli sag ventrikiil +VSD 17 41,5
Cift ¢ikimli sag ventrikiil +Pulmoner stenoz 4 9,7

CCRYV: Cift ¢ikimli sag ventrikiil, VSD: Ventrikiiler septal defekt

Fetal ekokardiyografide konjenital kalp hastalig1 saptanmis olan 419 fetiisiin
cinsiyetleri 204’4 (%48,7) kiz, 215’1 (%51,3) erkek idi. Kiz fetiislerin 80’inde
(%39,2) major KKH, 86’sinda (%42,2) belirgin, 38’inde (%18,6) minér KKH
saptandi. Erkek fetiislerin ise 107’sinde (%49,8) major KKH, 63’iinde (%29.,3)
belirgin, 45’inde (%20,9) minér KKH saptandi1 (Sekil 4.4). Cinsiyeti kiz olanlara
erkek olanlar arasinda KKH saptanma agisindan istatistiksel olarak anlamli fark

yoktu (p=0,138).

Kiz Cinsiyet Erkek Cinsivet

Minér
KEKH
%209

Kompleks

KEH
Belirgin %0498
KEKH

94293

Sekil 4.4: Fetiis cinsiyetlerinde KKH’larin klinik siddete gore dagilim ve oranlari

Konjenital kalp hastaliklar1 agisindan yiiksek riskli kabul edilen grup 1’deki
fetiisler ve diisiik riskli kabul edilen grup 2’deki fetiisler karsilastirildiginda grup1’de
bulunan 3074 fetiisiin 386’sinda (%12,6); grup 2’de bulunan 603 fetiisiin 33’iinde
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(%35,5) KKH tespit edildi. Grup 1’deki KKH oram1 Grup 2’dekine gore anlamli
olarak yiiksek bulundu (p<0,001) (Tablo 4.7).

Tablo 4.7: Grup 1 ve 2’de saptanan KKH say1 ve oranlari

KKH var KKH yok Toplam
Grup n % n % n %
1 386 12,6 2688 87,4 3074 100
2 33 5,5 570 94,5 603 100
Toplam 419 114 3258 88,6 3677 100

Fetal ekokardiyografi sonuglarina gore grup 1 ve 2, anormal kardiyak

bulgular agisindan degerlendirildi. Grup 1°deki fetiislerin %25,8’inde (n: 793) Grup

2’deki fetiislerin ise %11,3’linde (n: 68) anormal kardiyak bulgular saptandi
(p<0,001) (Tablo 4.8).

Tablo 4.8: Grup 1 ve 2’de saptanan anormal kardiyak bulgularin say1 ve

oranlar1
Anormal Kardiyak Bulgu
Var Yok Toplam
Grup n % n % n %
1 793 25,8 2281 74,2 3074 100
2 68 11,3 535 88,7 603 100
Toplam 861 234 2816 76,6 3677 100

Fetal ekokardiyografi yapilan gebelerin 3499’unda (%95,2) tekiz gebelik,
178’inde (%4,8) ¢cogul gebelik mevcuttu. Cogul gebeliklerin 172’sinde (%96,6) ikiz
gebelik, altisinda (%3,4) iicliz gebelik vardi. Tekil gebeliklerin 396’sinda (%11,3)
cogul gebeliklerin ise 23’tlinde (%12,9) KKH saptandi. Cogul gebeliklerde birden

fazla fetiiste KKH yoktu. Tekil ve cogul gebelikler arasinda KKH agisindan

istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p=0,511) (Tablo 4.9).

Tablo 4.9: Fetiis sayis1 ile KKH say1 ve oranlar1

KKH
Fetiis Var Yok Toplam
sayisl n % n % n %
Tekil 396 11,3 3103 88,7 3499 100
Cogul 23 12,9 155 87,1 178 100
Toplam 419 114 3258 88,6 3677 100
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Yardimci tireme teknikleri tekiz gebeliklerin 76’sina (%2,2) ikiz gebeliklerin

58’ine (%33,7), lciiz gebeliklerin dordiine (%66,7) uygulanmisti. Yardimci iireme

teknikleri ile olusan tekiz fetiislerin dokuzunda (%11,8), ikiz fetiislerin 11’inde
(%19), tgiiz fetiislerin ise iiclinde (%75) KKH goriildii. Bu fetiislerde en sik
rastlanilan KKH’lari; VSD (n:7, %30,5) ve CCRV (n:4 %17,5) idi (Tablo 4.10).

Yardimci iireme teknikleri ile olusan fetiislerin spontan yolla olusanlara gére KKH

acisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p=0,057) (Tablo 4.11).

Tablo 4.10: Yardimci iireme teknigi ile olusan fetiislerin KKH siklig1

Yardimeci iireme teknikleri ile olusan fetiislerde n %

goriillen KKH

Ventrikiiler septal defekt 7 30,5
Cift cikimli sag ventrikiil 4 17,5
Atriyoventrikiiler septal defekt 3 13

Aort koarktasyonu 2 8,7
Hipoplastik sol kalp sendromu 2 8,7
Biiytik arterlerin transpozisyonu 2 8,7
Fallot tetralojisi 1 4,3

Aort stenozu 1 4.3

Pulmoner stenoz 1 4,3

Toplam 23 100

Tablo 4.11: Yardimci lireme teknikleri ve spontan gebelikler ile olusan
fetlislerde KKH say1 ve oranlari

KKH
Var Yok Toplam
YUT n % n % n %
Var 23 16,7 115 83,3 138 100
Yok 396 11,2 3143 88,8 3539 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

YUT: Yardimei {ireme teknikleri

Anne yasi ii¢ gruba ayrilarak degerlendirildi. Yirmi yas alt1 kii¢iik anne yas1

olarak, 35 yas iizeri ise ileri anne yas1 olarak alindi. Anne yas1 <20 olan fetiislerin

%18,8’inde 21-35 yas arasindakilerin %9,3’linde, >35 yasindakilerin %28,2’sinde

KKH saptandi. Ileri anne yas1 grubundaki fetiislerde KKH saptanma orani anlamli

olarak yiiksek bulundu (p<0,001) (Tablo 4.12).

42



Tablo 4.12: Anne yasina gore KKH saptanan fetiislerin say1 ve oranlari

KKH
Anne yasi1 Var Yok Toplam
n % n % n %
<20 36 18,8 155 81,2 191 100
21-35 294 9,3 2876 90,7 3170 100
>35 &9 28,2 227 71,8 316 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

Anne baba arasinda 2-3. derece akrabalik olan 371 fetiisiin 76’sinda (%20,5)
KKH mevcuttu. Akraba olan c¢iftlerin fetlislerinde goriilen KKH’lari, akraba
olmayanlara gore anlamli olarak yiiksek bulundu (p<0,001) (Tablo 4.13). Akraba
evliligi oran1 en yiiksek saptanan KKH’lari; trikiispit kapagin Ebstein anomalisi
(%37,5), CCRV (%29,2) ve total anormal pulmoner ven6z doniis anomalisi (%28,5)
idi.

Tablo 4.13: Anne baba arasinda akrabalik durumuna gore fetiiste KKH say1
ve oranlari

KKH
Var Yok Toplam
Akrabahk n % n % n %
Var 76 20,5 295 79,5 371 100
Yok 343 10,4 2963 89,6 3306 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

Fetal ekokardiyografi ile degerlendirilen 1431 fetiis (%36,4) kardiyak
anomali siiphesi nedeniyle kadin dogum hekimleri tarafindan tarafimiza sevk
edilmisti. Bu fetiislerin 543’iinde (%37,9) anormal kardiyak bulgular, 276’sinda
(%19,3) KKH saptandi. Ultrasonografide kardiyak anomali siiphesi fetal
ekokardiyografide KKH tespit edilmesi agisindan belirleyici bulundu (p<0,001)
(Tablo 4.14).
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Tablo 4.14: Obstetrik ultrasonografide kardiyak anomali sliphesi ve fetliste
KKH sayilar1 ve oranlari

KKH
USG’de kardiyak Var Yok Toplam
anomali siiphesi n % n % n %
Var 276 19,3 1155 80,7 1431 100
Yok 143 6,4 2103 93,6 2246 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

Gebelik doneminde diyabetes mellitus tanist olan 369 gebenin 33’iinde
(%8.9) fetiiste KKH saptandi. Gebede diyabet olmasinin fetal ekokardiyografide
KKH tespit edilmesi agisindan belirleyici faktdr olmadig: saptandi (p=0,118) (Tablo
4.15).

Tablo 4.15: Diyabetes mellitus tanisi olan gebelerde KKH saptanan fetiislerin
say1 ve oranlari

KKH
Annede DM Var Yok Toplam
n % n % n %
Var 33 8,9 336 91,1 369 100
Yok 386 11,7 2922 88,3 3308 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

Otoimmun hastalig1 bulunan 32 gebenin dokuzunda (%28,1), fetiiste KKH
bulunmaktaydi. Annede otoimmiin hastalik bulunmasi fetal ekokardiyografide KKH
tespit edilmesi agisindan belirleyici bulundu (p<0,001) (Tablo 4.16).

Tablo 4.16: Otoimmun hastaliklar nedeniyle takipli gebelerde KKH saptanan
fetiislerin say1 ve oranlari

Annede KKH

otoimmun Var Yok Toplam
hastahklar n % n % n %
Var 9 28,1 23 71,9 32 100
Yok 410 11,2 3235 88,8 3645 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

Fetal ekokardiyografi bagvuru nedeni kalp dis1 anomaliler olan fetiislerin
342’sinin 94’iinde (%27,5) KKH saptandi. Konjenital kalp hastaliklar1 olan fetiislere

en sik eslik eden anomaliler iiriner sistem anomalileri (n:36, %20,3), sinir sistemi
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anomalileri (n:29, %16,3) ve iskelet sistemi anomalileri (n:23, %13) olarak bulundu.
Daha az siklikla omfalosel (n:5, %2,8), trakeadzefagial fistiil (n:4, %2,3), diyafragma
hernisi (n:4, %2,3) ve situs inversus totalis (n:3, %1,7) eslik ediyordu (Sekil 4.5 ve
Tablo 4.17). Kalp dis1 anomaliler nedeniyle basvuran fetiislerin fetal
ekokardiyografide KKH tespit edilmesi agisindan belirleyici faktdr oldugu bulundu
(p<0,001) (Tablo 4.18).
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Sekil 4.5: Fetal ekokardiyografide KKH saptanan fetiislerde goriilen kalp dist
anomaliler

Tablo 4.17: Fetal ekokardiyografide KKH saptanan fetiislerde goriilen kalp
dis1 anomaliler

KALP DISI ANOMALI n %
Uriner sistem 36 20,3
Sinir sistemi 29 16,3
Iskelet sistemi 23 13
Yiiz anomalileri 19 10,8
Gastrointestinal sistem 17 9,7
Tek umblikal arter 12 6,8
Solunum sistemi 10 5,6
Noral tiip defekti 9 5
Ozofagus atrezisi 6 3,4
Omfalosel 5 2,8
Diyafragma hernisi 4 2,3
Trakeaozefagial fistiil 4 2,3
Situs inversus totalis 3 1,7
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Tablo 4.18: Kalp dis1 anomalileri olan fetlislerde KKH goriilme sayis1 ve

oranlari
KKH
Kalp dis1 Var Yok Toplam
anomali n % n % n %
Var 94 27,5 248 72,5 342 100
Yok 325 9,7 3010 90,3 3335 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

Maternal KKH olmasi nedeniyle bagvuran 47 fetiislin sekizinde (%17) fetal
ekokardiyografide KKH saptandi. Annelerde goriilen en sik KKH’lari; VSD ve PS
idi. Konjenital kalp hastalig1 olan gebelerin fetiislerinde en sik goriilen KKH’lari;
VSD (n:3, %37,5) ve AVSD (n:2, %25) idi (Tablo 4.19). Annede KKH olan
fetiislerde KKH tespit edilme orani agisindan anlamli fark saptanmadi (p=0,222)
(Tablo 4.20).

Tablo 4.19: Konjenital kalp hastali§i olan gebelerin fetiislerinde goriilen

KKH’lar1

Fetiiste saptanan KKH n %
Ventrikiiler septal defekt 3 37,5
Atriyoventrikiiler septal defekt 2 25

Hipoplastik sol kalp sendromu 1 12,5
Pulmoner atrezi 1 12,5
Cift cikimli sag ventrikiil 1 12,5
Toplam 8 100

Tablo 4.20: Konjenital kalp hastaligi olan gebelerin fetiislerinde goriilen
KKH say1 ve oranlari

KKH
Annede Var Yok Toplam
KKH n % n % n %
Var 8 17 39 &3 47 100
Yok 411 11,3 3219 88,7 3630 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

Babada KKH olmasi nedeniyle fetal ekokardiyografi yapilan 36 fetiisiin
yedisinde (%19,4) KKH saptandi. Konjenital kalp hastalig1 olan babalarda en sik
VSD ve AS goriildii. Konjenital kalp hastaligi olan babalarin fetiislerinde en sik
gorillen KKH’lari; HLHS (n:2, %28,6) ve VSD (n:2, %28,6) idi (Tablo 4.21).
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Babalarinda KKH olan fetiislerde KKH tespit edilme orani agisindan anlamli fark

saptanmadi (p=0,179) (Tablo 4.22).

Tablo 4.21: Konjenital kalp hastali§i olan babalarin fetiislerinde goriilen

KKH’lar1

Fetiiste saptanan KKH n %
Hipoplastik sol kalp sendromu 2 28,6
Ventrikiiler septal defekt 2 28,6
Atriyoventrikiiler septal defekt 1 14,3
Aort koarktasyonu 1 14,3
Total anormal pulmoner venéz

. . 1 14,3
doniis anomalisi
Toplam 7 100

Tablo 4.22: Konjenital kalp hastali§i olan babalarin fetiislerinde goriilen
KKH say1 ve oranlari

Fetiiste KKH
Babada Var Yok Toplam
KKH n % n % n %
Var 7 19,4 29 80,6 36 100
Yok 412 11,3 3229 88,7 3641 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

Kardeslerinde KKH olmasi nedeniyle fetal ekokardiyografi yapilan 211
fetlisiin 18’inde (%38,5) KKH saptandi. Kardeslerinde KKH olan fetiislerde KKH
tespit edilme orani acisindan anlamli fark saptanmadi (p=0,624) (Tablo 4.23). En
fazla KKH tekrar1 olan fetlise sahip gebenin ilk cocugu saglikli, sonraki {i¢
gebeliginde ise tiim fetiislere HLHS tanis1 konuldu. Ucgiincii fetiise yapilan
amniyosentezin sonucu normal olarak raporlandi. Konjenital kalp cerrahisi yapilan
bir merkezde dogumu saglanan her iic bebekte operasyon sonrasinda exitus oldu.
Kardeslerinde KKH olan fetiislerde en sik goriilen KKH, HLHS (n:5, %27,7) idi
(Tablo 4.24). Konjenital kalp hastalig1 saptanan fetiislerin kardeslerinde en sik
goriilen KKH’lar1 ise; HLHS (n:5, %27,7) ve VSD (n:3, %16,6) idi (Tablo 4.25).
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Tablo 4.23: Kardeslerinde KKH olan fetiislerde goriilen KKH say1 ve

oranlar1
Fetiiste KKH
Kardeste Var Yok Toplam
KKH n % n % n %
Var 18 8,5 193 91,5 211 100
Yok 401 11,6 3065 88,4 3466 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100
Tablo 4.24: Konjenital kalp hastaligi olan kardeslere sahip fetiislerde goriilen
KKH’lar1
Fetiiste KKH n Y%
Hipoplastik sol kalp sendromu 5 27,7
Ventrikiiler septal defekt 3 16,6
Cift cikimli sag ventrikiil 3 16,6
Fallot tetralojisi 2 11,1
Biiyiik arterlerin transpozisyonu 1 5,6
Atriyoventrikiiler septal defekt 1 5,6
Total anormal pulmoner venoz i 56
doniis anomalisi ’
Pulmoner stenoz 1 5,6
Aort koarktasyonu 1 5,6
Toplam 18 100
Tablo 4.25: Konjenital kalp hastaligina sahip fetiislerin kardeslerinde goriilen
KKH
Kardeste saptanan KKH n %
Hipoplastik sol kalp sendromu 5 27,7
Ventrikiiler septal defekt 3 16,6
Fallot tetralojisi 2 11,1
Cift cikimli sag ventrikiil 2 11,1
Atriyoventrikiiler septal defekt 2 11,1
Biiytik arterlerin transpozisyonu 1 5,6
Aort koarktasyonu 1 5,6
Arkus aorta hipoplazisi +/- | 56
Kesintili aortik ark ’
Pulmoner stenoz 1 5,6
Toplam 18 100
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Kadin dogum hekimleri tarafindan yapilan taramada kromozom anomalisi
saptanmast nedeniyle tarafimiza yonlendirilen 146 fetiisiin 46’sinda (%31,5) KKH
saptanmigsti. Konjenital kalp hastalig1 saptanan olgularda en sik rastlanan kromozom
anomalisi Trizomi 21 oldu (Tablo 4.26). Kromozom anomalisi olan fetiislerin fetal
ekokardiyografide KKH tespit edilmesi agisindan belirleyici faktdr oldugu bulundu
(p<0,001) (Tablo 4.27).

Tablo 4.26: Konjenital kalp hastalig1 olan fetiislerde kromozom anomalileri

Kromozom Anomalileri n %

Trizomi 21 26 56,5
Trizomi 18 7 15,2
22q11.2 delesyonu 5 10,8
Trizomi 13 4 8,7
Holt Oram sendromu 1 2,2
16 p delesyonu 1 2,2
46 xx del(8)(q21-pte) 1 2,2
9p delesyonu 1 2,2

Toplam 46 100

Tablo 4.27. Kromozom anomalisi olan fetlislerde KKH say1 ve oranlari

KKH
Kromozom Var Yok Toplam
anomalisi n ) n % n %
Var 46 31,5 100 68,5 146 100
Yok 373 10,6 3158 89,4 3531 100
Toplam 419 11,4 3258 88,6 3677 100

Antenatal donemde KKH saptanan ve kromozom analizi yapilan 26 fetiise
Trizomi 21 tanisi konuldu. Bu hastalarda en sik saptanan KKH; AVSD (n:15, %57,8)
idi (Tablo 4.28). Trizomi 21 tanis1 olan ii¢ fetiiste AVSD ile FT birlikteligi vardi.
Trizomi 21 ve KKH birlikteligi olan fetiislerin 19’u (%73,1) postnatal donemde ilk
bir y1l igerisinde kardiyak nedenle operasyona alindi. Trizomi 21 tanis1 alan {i¢ fetlise
terminasyon uygulandi. iki fetiis abortus oldu. Trizomi 18 tanis1 konulan hastalarda
ise en sik saptanan KKH, VSD (n:3, %42,9) idi. Fetiislerin ikisinde CCRV ve VSD
birlikteligi vardi (Tablo 4.28). Trizomi 18 tanis1 alan iki fetiise terminasyon
uyguland. iki fetiis abortus oldu. Trizomi 13 tespit edilen fetiislerde ise en sik VSD
(n:2; %50) saptandi (Tablo 4.28). Tani alan iki fetiis termine edildi.
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Tablo 4.28: Trizomi 21,18,13 tanis1 alan fetiislerde goriilen KKH’lar1

Trizomi 21 n Trizomi 18 n Trizomi 13 n
AVSD 15 VSD 3 VSD 2
AVSD+FT 3 CCRV+VSD 2 FT 1
Pulmoner atrezi 1 BAT 1 HLHS 1
VSD 4 Aort stenozu 1

FT 1

Trunkus arteriyozus 1

CCRV 1

Toplam 26 7 4

AVSD: Atriyoventrikiiler septal defekt, BAT: Biiyiik arterlerin transpozisyonu, CCRV: Cift ¢ikimli
sag ventrikiil, FT: Fallot tetralojisi, HLHS: Hipoplastik sol kalp sendromu, VSD: Ventrikiiler septal
defekt

Antenatal donemde 22q11.2 delesyonu tanisi alan hastalarin biiyiik kisminda
konotrunkal anomaliler (n:3; %60) gozlendi. Trunkus arteriyozus tanisi olan iki fetiis

ve BAT tanisi olan bir fetiis ailenin istegi iizerine termine edildi.

Fallot tetralojisi tanisi ile takipli bir fetiisiin amniyosentez sonucu Holt Oram

sendromu olarak raporlandi. Ailenin istegi ile fetiis termine edildi.

Kromozom analizinde 16p delesyonu saptanan fetiiste PA ve AVSD vardi.

Gebeligin 25. haftasinda abortus oldu.

Tanis1 46 XX del (8)(q21-pte) olan bir fetiiste ise fetal ekokardiyografide
CCRV+PS saptandi, 22. gebelik haftasinda abortus oldu.

Aorta hipoplazisi ve AVSD tanist olan bir fetiis, 23. gebelik haftasinda
abortus oldu. Abortus metaryalinden yapilan kromozom analizinde 9p delesyonu

saptandi.

Fetal ekokardiyografik inceleme yapilan 296 gebe (%8) cesitli ilaglar ve
sigara kullanmaktaydi. Bu gebelerin 43’1 (%1,2) ila¢ kullanimi nedeniyle tarafimiza
yonlendirildi. ila¢ kullanan 38 gebenin (%12,8) fetiislerinde KKH saptand1 ve bes
gebe birden fazla ila¢ kullanmaktaydi. Bu gebelerin altisinin (%15,8) gebelik
stiresince giinde 1-6 adet sigara kullandig: tespit edildi (Tablo 4.29).
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Tablo 4.29: Konjenital kalp hastalifi saptanan fetiislerde maternal ilag
kullanim say1 ve oranlar1

ILACLAR n %

Antibiyotikler 17 37,8
Enoksaparin 6 13,3
Lamotrijin 4 8,9
Asetilsalisik asit 4 8,9
Karbamazpin 4 8,9
Digoksin 2 4,4
Ketiapin 2 4,4
Sertralin 2 4.4
Steroid 2 4.4
Kolsisin 1 2,3

Propycil 1 23

Fetal ekokardiyografide fetal ekojen odak saptanan vakalarin tamami

kaydedilmedigi icin karsilastirma yapilamadi.

Konjenital kalp hastalig1 tanist konulan fetiislerin 246’sina (%58,7) konjenital
kardiyak cerrahi merkezinin de oldugu daha kapsamli merkezlere sevki oOnerildi.
Sevk onerilen 198 fetiisiin (%80,5) dis merkeze sevki gerceklestirilirken, 48 fetiisiin
(%19,5) termine edilmesi, abortus olmasi, ailenin dis merkeze sevki kabul etmemesi

gibi nedenlerle sevki gergeklestirilemedi.

Konjenital kalp hastalig1 tanisi alan fetiislerin 64’iine kadin dogum uzmanlari
tarafindan terminasyon Onerildi. Bu fetiislerin 41’inde (%64,1) ciddi KKH, 23’iinde
(%35,9) ise belirgin ya da minér KKH bulunmaktaydi. Ciddi KKH saptanan 41
fetlisiin 26°s1 (%63,4); ciddi KKH olmayip agir kalp dis1 organ ve sistem anomalisi

olan 23 fetiisiin 16’s1 (%70) ailenin kabul etmesi {izerine termine edildi.

Fetal ekokardiyografi yapilan 3677 fetiisiin 3341’inin (%90,8) postnatal
transtorasik ekokardiyografi sonuglar1 geriye donilik olarak degerlendirildi. Fetal
ekokardiyografi sonucu normal eko bulgular1 olarak raporlanip kontrole gelmeyen
vakalarin ailelerine telefonla ulasildi. Cocuklarinda herhangi bir sikayet ya da
muayene bulgusu olmadig1 6grenildi. Prenatal ve postnatal ekokardiyografi sonuglari
karsilastirildiginda 3341 fetiistin 3246’sinda (%97,2) sonuglar uyumlu idi. En ¢ok
yaniliman KKH tanis1 aort koarktasyonuydu. Caligmamizda fetal ekokardiyografi
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duyarlilik %94,9 ve 6zgiilliik ise %97,6 bulunmustur. En yiiksek duyarlilik %97,7 ile
belirgin KKH’larinda, en yiiksek ozgiilliikk ise %98,6 ile kompleks KKH’larinda
tespit edilmistir (Tablo 4.30).

Tablo 4.30: Fetal ekokardiyografi duyarlilik ve 6zgiilliik oranlart

KKH Duyarhlik Ozgiilliik Pozitif Negatif
smiflamast % % prediktif prediktif
deger % deger %
Kompleks 95,6 98.6 939 98.6
Belirgin 97,7 98,2 96,8 99,2
Minor 91,5 96,1 90,4 98,8
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5. TARTISMA

Konjenital kalp hastaliklar1 en sik rastlanan major konjenital anomalilerdir ve
konjenital malformasyonlu c¢ocuklarin onde gelen o6liim nedenidir (121). Bu
hastaliklarin ¢ogunlugu multifaktoriyel gecis gostermekte olup, genetik ve gevresel
faktorler de etyolojide rol oynamaktadir (122). Konjenital kalp hastalig1 insidans1 her
1000 canli dogumda yaklasitk 6-12 arasindadir (18). Cogunlukla girisim
gerektirmeyen hafif lezyonlardan (kiiciik VSD, ASD, hafif PS gibi) olugsmaktadir
(123). Hayatin ilk yili iginde cerrahi girisim veya kateter girisimi gereksinimi olan
ve yenidogan doneminde dliimlere sebep olabilen KKH’lari, ciddi/kritik KKH olarak
adlandirilir ve insidansi 1,2/1000 canli dogumdur (123). Bir¢cok abortusun yasamla
bagdagsmayan kalp hastaliklarina sahip olmasi ve ailenin istegi ile gebeligin
sonlandirilmasi nedeniyle gercek insidansin daha yiiksek oldugu tahmin edilmektedir
(124). Konjenital kalp hastaliklarinin prenatal tanisi, ailenin gebelige devam etme
kararinda, genetik danismanlik, antenatal takip, natal ve postnatal donemde uygun
yonetimin saglanmasi ile kardiyak cerrahi girisimi gerekliliginde hemodinamik
durumlar1 bozulmadan kardiyak cerrahi merkezinde veya yakininda dogumun
planlanmasinda ve ailenin dogum Oncesi psikolojik olarak hazirlanmasinda da
etkilidir. Elli y1l 6ncesine kadar agir KKH’ya sahip ¢ocuklarin yetiskin yasa gelme
sanst %30 civarinda iken kardiyak cerrahi ve kardiyoloji alanlarindaki bilgi
birikiminin artmasi ve teknolojik gelismeler neticesinde girisimsel islemlerde basari

artmis ve prognozda ciddi diizelmeler goriilmiistiir (125).

Fetal kardiyak degerlendirmenin 18-22. gebelik haftasinda uygulanmasi en
ideal yaklagim olarak goriilmektedir (126,127). Degerlendirmenin daha erken gebelik
haftalarinda, 6zellikle transvajinal ve transabdominal teknik birlikte kullanilarak
gebeligin ilk trimesterinde yapilmasi, kardiyak anomalilerin erken taninmasina ve
bdylelikle danigmanlik, genetik testlerin uygulanmasi ve gerekli vakalarda erken
terminasyona imkan saglamaktadir. Ancak gebenin artmis viicut kitle indeksi,
gecirilmis cerrahi operasyon varligi, amnion sivisi anormallikleri, fetal pozisyon,
cogul gebelik, teknik yetersizlik ve deneyimsizlik sorunlar olusturabilmektedir.

Erenel ve ark. nin 2019 yilinda yayinladiklari, 707 fetiisiin ilk trimesterde dort bosluk
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ve li¢ damar degerlendirmesi ile yaptiklar1 fetal ekokardiyografik c¢alismada
duyarliligt %77, 6zgiilligi %99,5 olarak bulmuslardi (128). Caligmada, olgularin
%¢4,6’sinda transabdominal degerlendirme ile yeterli goriintiiler elde edilememis olup
bu olgularda degerlendirmeler transvajinal yol ile yapilmistir. Smrcek ve ark. nin
2006 yilinda yaymlanan caligmasinda fetal ekokardiyografi yapilan 123 fetiis
degerlendirilmis, KKH’lar1 saptanma oranlar1 11. haftada %45, 12-14. haftalar
arasinda %90 ve 15. haftada %100 olarak bulunmustur. Calismada 10. haftadan 6nce,
optimal kardiyak degerlendirme yapilamamistir. Bu ¢alismada 10-13. haftalar
arasinda transvajinal ekokardiyografi, transabdominal ekokardiyografiden daha
istiin, 14. haftada her iki yontem ayni derecede yararli bulunmus ve 15. haftada
transabdominal ekokardiyografi ile kalbin tiim yapilar1 goriintiilenebilmistir (129).
McAuliffe ve ark. nin ¢aligmasinda ise 160 fetiis transabdomen ve transvajinal
ekokardiyografi ile incelenmis, gestasyonel yas ortalamasi 13,5 hafta olup duyarlilig
%70, ozgiillik %98 olarak tespit edilmistir (57). Tartisilan bu ¢aligmalarin
bazilarinda daha erken gestasyonel donemlerde daha yiiksek duyarlilik ve
ozgiilliiklerin ~ saglanmasinda, ¢aligmanin  yapildigr yillarla iliskili  olarak
degerlendirmelerin muhtemelen daha gelismis cihazlar kullanilarak yapilmasi da
onem tagimaktadir. Calismamizda fetal ekokardiyografi yapilan gebelerin
gestasyonel yasi 15-39 haftalar (23 +4,5) araligindaydi. Gestasyonel yas1 15-22.
hafta arasinda 1419 fetiise (%38,6), 23-27. hafta arasinda 1331 fetiise (%36,2), 28-
33. hafta arasinda 603 fetiise (%16,4), >33 hafta 324 fetiise (%8,8) fetal
ekokardiyografi uygulandi. Kardiyak anomalilerin ¢ogu 17-22. gebelik haftalarinda
saptanmigtir. Boliimiimiizde kullanilan ekokardiyografi cihazinin nispeten eski
olmasi ve optimal goriintiilerin alinamamasi nedeniyle 15. gebelik haftasindan 6nce
ekokardiyografik degerlendirme yapilmamistir. Yine aynmi nedenle 18. gebelik
haftasindan 6nce yapilan az sayidaki degerlendirmeler ise daha sonraki haftalarda

tekrarlanmustir.

Merkezimizde uygulanan fetal ekokardiyografi sayilar1 1-8 (3,1+1,5) arasinda
idi. Hastalarin aralikli kontrole c¢agrilmasinin nedeni; erken gebelik haftasinda
yonlendirilen baz1 fetiislerde uygun goriintii alinamamasi, disritmi olan fetiislerin
takibi, fetal hidropslu hastalarda tekrarlayan fetal ekokardiyografik degerlendirmeler

istenmesi, semilunar kapak anormallikleri ve rabdomyomlarda ilerleyici seyir
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goriilebilmesi idi. Yine, ilk ekokardiyografik calismada belirgin kardiyak patoloji
saptanmamasina ragmen dort bosluk pozisyonunda asimetri saptanan gebeler de

kontrole ¢agrildi.

Calisgmamizda en cok fetal ekokardiyografi uygulanan ve en c¢ok anormal
kardiyak bulgularin goriildiigii yillar ise sirasiyla 2019 ve 2017 yillart idi. Son
yillarda fetal ekokardiyografi ile saptanan anormal kardiyak bulgularin daha fazla
olmasinda 6zellikle; perinatoloji yan dal ihtisasini tamamlayan deneyimli hekimlerin
ilimizde calismaya baslamasi etkili olmustur. Yine ge¢mis yillarda ilimizde baska
merkezlerde de fetal ekokardiyografi yapilirken son yillarda c¢evre illerde ¢ocuk
kardiyologunun olmamasi nedeniyle hastanemizin fetal ekokardiyografi konusunda

referans merkez haline gelmis olmasidir.

Calismamizda 4067 fetal ekokardiyografik calisma degerlendirildiginde,
KKH sikligr %10,3 bulunmustur. Ekojen odak (kaydedilen), rabdomyom, izole
perikardiyal efflizyon, disritmi, dekstrokardi ve Galen ven anevrimasi gibi anormal
kalp bulgular1 eklendiginde ise bu oran %21,2’ye c¢ikmaktadir. Literatiirdeki
caligmalar incelendiginde fetal KKH sikliginin %0,9-40,7 arasinda degistigi
goriilmektedir (130-141). Calismalarda KKH sikligindaki farkliliklarin nedeni; ¢gocuk
kardiyoloji merkezine yonlendirilen gebelerin KKH yoniinden yiiksek riskli grupta
olup olmamasi, fetal kardiyak incelemenin yapildigi gebelik haftasi, fetal
ekokardiyografi cihazinin yeni ya da eski olmasi, olgularin gonderildigi
merkezlerdeki kadin dogum ve radyoloji hekimlerinin bilgi ve deneyimliligi ve
iilkenin gelismislik  diizeyidir. Ozbarlas ve ark. nin calismasinda fetal
ekokardiyografi uygulanan yiiksek ve diisiik riskli gruplardaki tiim fetiislerin
%35,6’sinda KKH tespit edilmistir (132). Ozkutlu ve ark nmin ¢alismasinda ise 642
fetiise fetal ekokardiyografi uygulanmis olup %7’sinde KKH saptanmistir (142).
Ulkemizde yapilan bu iki ¢alismaya gére bizim calismamizda, olgularda KKH
saptanma sikliginin yiiksek bulunmasinin nedeni; ¢alismamizin nispeten daha yakin
yillarda yapilmasi ve son yillarda bilgi ve deneyimleri artan perinatoloji hekimlerince

kardiyak patolojilerin daha segilerek gonderilmesi oldugu diistiniilebilir.

Fetal  disritmi, fetal ekokardiyografi  endikasyonlarindan  birini

olusturmaktadir. Fetal disritmiler, gebeliklerin %1-3'linde teshis edilir ve fetal
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kardiyolojiye yonlendirmelerin %10-20'sini olusturur (143). Ulkemizde fetal
disritmiler; Alp ve ark. nin ¢alismasinda %0,6, Ozbarlas ve ark. nin ¢alismasinda ise
%3,6 olarak saptanmistir (130,132). Calismamizda da fetal disritmi goriilme oram
tilkemizdeki ¢alismalardaki verilere benzer olarak %1,9 olarak bulunmustur. Fetal
tasikardiler, fetal distrese neden olabilmelerinden dolay1 erken tani1 ve tedavileri
onem tasimaktadir. Caligmamizda fetal ekokardiyografi ile degerlendirilen fetal
tagikardilerin 47°sine  (%61) tedavi uygulanmigtir. Calismamizda en sik
ekokardiyografik calisma tekrari gerektiren grubu fetal disritmiler olusturmaktaydi.
Bu fetiislerde ekokardiyografik calisma, sadece belirli bir disritmi tipini teshis etmek
icin degil, tedaviye verilen yamt, disritminin fetiis izerindeki etkisinin
degerlendirilmesi ve muhtemel dogum zamanmin belirlenmesi amaciyla

kullanilmistir.

Fetal ekokardiyografik degerlendirme i¢in gonderilme nedenlerinden birisini
de perikardiyal mayi olusturmaktadir. Perikardiyal mayinin 2 mm'den az olmasi
normal fetal ekokardiyografik bir bulgudur. Mayinin 2 mm’den fazla olmasi ise
kardiyak malformasyon, hidrops fetalis, ekstrakardiyak anormaliler, enfeksiyonlar,
anemiler, intrauterin gelisme geriligi ve andploidi ile iliskili olabilir (144,145).
Benzer goriintii olusturabilecek yalanci goriintiiler siklikla perikardiyal mayi olarak
tan1 alabilirler. Perikardiyal mayi degerlendirilmesi amaciyla boliimiimiize
gonderilen olgularin ¢ogunlugu perikardiyal mayi ile benzer goriintii olusturan
yalanci goriintiiler olarak tanimlandi. Calismamizda klinik olarak 6nemli izole
perikardiyal mayi yedi fetiiste saptandi ve bu fetiislerin tamaminda hidrops fetalis
mevcuttu. Hidrops fetalis olmayan fetiislerin hi¢birinde klinik olarak 6nemli diizeyde
perikardiyal mayi saptanmadi. Yigit ve ark. nin hidrops fetalis olgular1 inceledigi bir
calismada %7,7’sinde, Karadag ve ark. nin ¢alismasinda ise %20’sinde perikardiyal
mayi goriilmiistiir (146,147). Bizim c¢alismamizda ise bu oran %18,9 bulunmus olup
literatiirdeki bir¢ok yayinla benzer bulunmustur. Multi-disipliner yaklagim gerektiren
fetal disritmi ve plevral effiizyon olgularinda nedenler arasinda KKH’lar1 da akilda
tutulmali ve fetal ekokardiyografi ile KKH ve kalp yetmezligi agisindan dikkatli
degerlendirilmelidir. Bu hastaliklarin bir kismina intrauterin donemde erken

miidahele gerekebilecegi akilda tutulmalidir.
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Calismamizda  fetal ekokardiyografi sonuglart  geriye dontik
degerlendirildiginde 491 fetiiste (%10,3) saptanan KKH siklik oranlarina gore ilk ii¢
sirada VSD (n:67, %16), HLHS (n:57, %13,6) ve komplet AVSD (n: 38, %8,9) yer
almaktaydi. Ozbarlas ve ark. nin ¢alismasinda da ¢alismamiza benzer olarak ilk iig
kardiyak defekt VSD (%36,2), AVSD (%14,1), HLHS (%9,3) idi (9). Ancak bu
calismada VSD siklig1 bizim c¢alismamizdan belirgin olarak yiliksek bulunmustur.
Kimya ve ark. nin ¢calismasinda da en sik saptanan KKH’lari; VSD (%17,9), AVSD
(%8,9) ve HLHS (%8.,9) olarak belirlenmistir (148). Liibnan’da yapilan bir
calismada fetal ekokardiyografi ile KKH taramasinda da en sik ii¢ patoloji, VSD
(%20), AVSD (%9,7) ve HLHS (%9,7) olarak siralanmistir (149). Bu iki calismada
ilk li¢ siradaki patolojiler ile birlikte sikliklar1 da ¢alismamizdakine benzer
bulunmustur. Tegnander ve ark. nin 1991-2001 yillar1 arasinda 29460 gebede yapmis
oldugu genis kapsamli calismada ise AVSD, BAT ve HLHS en sik saptanan KKH idi
(150). Zhang ve ark. nin ¢alismasinda ise en sik AVSD, VSD, FT saptanmustir (151).
Radyoloji ve kadin dogum uzmanlari tarafindan fetal kardiyak degerlendirmelerde
siklikla dort bosluk ve li¢ damar kesiti goriintiileri kullanilir. Calismalarda VSD’nin
en sik tan1 almasinin nedeni, en sik goriillen KKH olmasi ve radyoloji ve kadin
dogum uzmanlarinin  degerlendirme yaptigit  dort bosluk  pozisyonunda
goriilebilmesidir. Yine HLHS ve AVSD de dort bosluk pozisyonunda saptanabilen
patolojilerdir. Dikkat ¢eken 6nemli bir nokta, FT nin ek sik goriilen siyanotik KKH
olmasina karsin, caligmamiz dahil atifta bulunulan diger ii¢ calismada da ilk
siralardaki tanilar arasinda bulunmamasidir. Bunun nedeni, FT tanili fetiislerde
radyoloji ve kadin dogum wuzmanlar1t tarafindan yapilan dort bosluk
degerlendirmesinde belirgin asimetri goriilmemesi, iic damar pozisyonunda da iyi

gelismemis olsa da pulmoner arterin goriilebiliyor olmasi olarak diisiintilebilir.

Tim KKH sikligi, o6zellikle siyanotik ve kompleks olanlar erkeklerde
kizlardan daha fazladir (152). Cukurova Universitesi yenidogan yogun bakim
tinitesinde yapilan bir calismada KKH olan bebeklerin %54,3’i erkek, %45,7’si kiz
bulunmustur (122). Begic ve ark. nin calismasinda benzer olarak KKH saptanan
fetiislerin %54,3°1 erkek, %45,7’si kiz idi (153). Cin’den yapilan ¢aligmada ise tiim
KKH igerisinde kizlarin daha yiiksek oranda oldugu ancak kritik KKH erkeklerde
daha sik gorildiigii bildirilmistir (154). Calismamizda KKH, literatiirdeki bir¢ok
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calismayla benzer olarak erkek fetiislerde daha sik goriilmiis (%51,3) olup kiz
fetlislere gore anlamli fark bulunmamistir. Ayrica tim KKH igerisinde major KKH

oranlari, erkeklerde (%49,8), kizlara (9%39,2) gore daha yiiksek oranda idi.

Gebelerin fetal ekokardiyografi basvuru nedenleri, KKH acisindan yiiksek
riskli ve diistik riskli olarak siniflandirildi. Caligmamizda, yiiksek riskli 3074 fetiisiin
%25,8’inde (n: 793) anormal kardiyak bulgular ve %12,6’sinda (n: 386) KKH; diisiik
riskli 603 fetiisiin %11,3’linde (n: 68) anormal kardiyak bulgu ve %5,5’inde (n: 33)
KKH saptandi. Konjenital kalp hastalig1 yoniinden yiiksek riskli (grup 1) fetiisler ve
diisiik riskli (grup 2) fetiisler degerlendirildiginde, en ¢ok KKH saptanan ilk i
endikasyon da, grup 1°deki endikasyonlardi. Ulkemizde Kosger ve ark. nin yapmis
oldugu calismada, yiiksek riskli gebeliklerde kardiyak anormali saptanma orami
%23,5, diisiik riskli gebeliklerde %5 bulunmustur (155). Ozbarlas ve ark. nin
calismasinda, fetal kardiyak degerlendirme nedeniyle yonlendirilen yiiksek ve diisiik
risk grubu gebelerde KKH siklig1 sirast ile %7,8 ve %2,7 olarak tespit edilmistir
(132). Alp ve ark. nin ¢alismasinda KKH siklig1 yiiksek riskli gebeliklerde %17,
diisiik riskli gebeliklerde %S5,7 olarak bulunmustur (130). Ulkemizde yapilan bu iic
calismada yiiksek riskli gebelerde KKH orani, diisiik riskli gebelerde saptanan KKH
oranina gore yiikksek bulunmus olup calismamizinkine benzerdir. Calismamizda
gebelerin fetal ekokardiyografi basvuru nedenlerinin yiiksek riskli grupta fazla
olmasi, kadin dogum ve radyoloji hekimlerin fetal kalbin taramasinda bilgi ve
deneyimlerin iyi olmasi, dogru endikasyonla tarafimiza ydnlendirilmesi ile
iliskilendirilebilir. Ayrica son yillarda yapilan fetal ekokardiyografi sayisinin fazla
olmasinin ve KKH eski yillara gore daha fazla saptanmasinin nedeni de bu sekilde

aciklanabilmektedir.

Calismamizda bagvuran 178 gebede (%4,8) ¢ogul gebelik olup bunlarin
172’sinde  (%96,6) ikiz gebelik, altisinda (%3.,4) {¢iiz gebelik vardi. Tekil
gebeliklerin 396’sinda (%11,3) cogul gebeliklerin ise 23’iinde (%12,9) KKH
saptandi. Gijtenbeek, ve ark. nin ¢alismasinda, monokoriyonik ikiz gebeliklerde,
tekiz ve dikoryonik ikiz gebeliklere gore KKH daha sik saptandigi tespit edilmis ve
bu durumdan ikizden ikize transfiizyon sendromu sorumlu tutulmustur (117). Bu

nedenle 6zellikle monokoryonik ¢cogul gebeliklerin KKH acisindan riskli gruba dahil

58



edilmesi ve fetal ekokardiyografi yapilmasi onerilmektedir (156). Bu calismanin
aksine bizim calismamizda ise tekil ve ¢ogul gebelikler arasinda KKH agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Bunun nedeni, ¢aligmamizdaki tekil
gebeliklerin  %74,4’tinde  KKH icin yiiksek riskli grupta bulunmasi, ¢ogul
gebeliklerin %6,7 gibi diislik bir oranda ek risk faktoriinlin eslik ediyor olmasi ile

agiklanabilir.

Gebeliklerin Avrupa’da %2-3’li, Amerika Birlesik Devletlerinde ise %1’
YUT kullanilarak planlanmakta olup son yillarda artis egilimindedir (157).
Merkezimize bagvuran gebelerin %3,8’i YUT ile olusmus gebelikti. Eski yillarda
yapilan ¢alismalarda, YUT ile olan fetiislerde kardiyak anomali sikligimin arttig
bildirilmesine karsin, son yillarda anlamli bir fark olmadigina dair yayinlar
mevcuttur. Calismamizda YUT ile olan 138 fetiisiin 23’{inde (%16,7) KKH tespit
edildi. Oktem ve Atik’in ¢alismasinda IVF ile dogan 50 ve spontan gebelik ile dogan
77 olgu olmak flizere toplam 127 olgu degerlendirilmis, spontan gebelik ile
doganlarin 18’inde (%23), IVF ile doganlarin ise 10’unda (%25) kardiyak anomali
saptanmustir (102). Bu ¢alismaya benzer olarak bizim ¢alismamizda, YUT ile olusan
ve olugmayan fetiisler istatistiksel olarak karsilastirildiginda farklilik bulunmamustir.
Giorgione ve ark. nin c¢alismasinda ise YUT den dogan 25856 cocuk ve spontan
gebelik sonucundan dogan 287995 c¢ocuk karsilastirilmis, KKH gelisimi YUT den
dogan ¢ocuklarda daha yiiksek bulunmus ve hastalarda en sik VSD goriilmiistiir
(158). Bizim g¢alismamizda da en sik goriilen KKH, VSD (n:7, %30,5) olmustur.
Seggers ve ark. nin g¢alismasinda bu olgularda konotrunkal anomalilerin de sik
goriildiigiinii tespit edilmistir (159). Bizim c¢alismamizda 2. en sik goriilen KKH,
kompleks CCRV (n:4 %17,5) olmustur.

fleri yas gebeliklerde kardiyak malformasyonlarla birlikte extrakardiyak
malformasyonlar ve kromozom anomalileri de sik goriilmektedir. Ileri anne yastyla
(>35 yas) KKH arasinda iligki oldugunu gosteren bir¢ok calisma bulunmaktadir
(160-163). Non-kromozomal konjenital malformasyonlar {izerinde yapilan bir
calisma olan Metropolitan Atlanta Congenital Defects ¢alismasinda, 1968 ile 2000
yillar1 arasinda ileri anne yasiyla (>35 yas) tim KKH arasinda iligki oldugu
gosterilmistir (164). Bu c¢alismalarin aksine ileri anne yasiyla (>35 yas) KKH
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arasinda iliski olmadigin1 gdsteren ¢alismalar da bulunmaktadir (165,166). Ileri anne
yast nedeniyle tarafimiza yonlendirilen 316 gebenin 89’unda (%28,2) KKH
saptanmigtir. Yine calismamizda, KKH saptanan fetiislerin %21,2’sinde ileri anne
yas1 tespit edilmistir ve ileri anne yasi olan fetiiste kardiyak anomali riski agisindan
anlamli olarak yiiksek bulunmustur. ileri anne yas1 olup KKH saptanan fetiislerin
%76,4’inde KKH icin ek risk faktorleri (IVF gebelik, annede KKH gibi)
bulunmaktaydi. Kisacas1 KKH, ileri anne yasi olan gebelerde fetiisler i¢in risk
faktoriidiir fakat bu hastalarin bircogunda risk faktorii olarak sadece ileri anne yas1
yoktur. Bu nedenle gebelerin artmis fetal KKH sikligini sadece yas ile
iliskilendirmek uygun degildir.

Akraba evliligi, bircok genetik gecisli hastaligin sikligin1 artirmaktadir. En
stk goriilen konjenital anomalilerden olan KKH’da da genetik komponent olmasi
nedeniyle, akraba evliliginin KKH riskini arttirmasi beklenebilir. Ozellikle akraba
evliliginin yiiksek oldugu toplumlarda yapilan caligmalar bunu desteklemektedir
(167). Calismamizda KKH olan fetiislerin %18,1’inde anne babalar1 arasinda
akrabalik tespit edilmistir. Karagol ve ark. nin ¢alismasinda KKH saptanan fetiislerin
%19,5’unda anne baba arasinda akrabalik oldugu bildirilmistir (168). Diger iilkelerde
yapilan calismalarda; Chehab ve ark. ile Yunis ve ark. calismasinda ise bu oranlar
sirasi ile %19,4 ve %17,9 bulunmustur (169,170). Calismamiz da literatiirdeki birgok
caligmalara benzer olarak KKH siklig1, akraba evliligi olan gebelerde akraba evliligi
olmayanlara gore istatistiksel olarak anlamli derecede yiiksek oldugu tespit

edilmistir.

Ebeveynler arasinda akrabalik olan olgularda goriilen KKH’lar1, ¢aligmalara
gore farklilik gdostermektedir. Nabulsi ve ark. nin calismasinda aort kapak
anomalileri, ASD, FT, VSD ve PS akraba evliligi olan bireylerin fetiislerinde en sik
bildirilen patolojilerdir (171). Gatrad ve ark. nin ¢alismasinda Ingiltere’de yasayan
Miisliiman Asyali grup ile Ingiliz toplumu karsilastirilmis ve akraba evliliginin sik
goriildiigii Asyali grupta kompleks konjenital kardiyak anomalilerin sikligi daha
yiiksek bulunmustur (172). Calismamizda akraba evliliginde fetiislerde en sik

kompleks ve belirgin KKH goriilmiis olup; trikiispit kapagin Ebstein anomalisi,
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CCRYV ve total anormal pulmoner venéz doniis anomalisi en sik goriilen konjenital

anomaliler olmustur.

Gebelerin fetal ekokardiyografiye en sik yonlendirilme nedenleri kadin
dogum hekimleri tarafindan kardiyak anomali siliphesi (n:1431, %36.,4), annede
diyabet Oykiisii (n:369, %9,4) ve obstetrik ultrasonografide kalp dis1 organ ve
sistemlerde anormallikler (n:342, %8,7) idi. Kadin dogum hekimleri tarafindan
ultrasonografide kardiyak anomaliden siiphelenilmesi nedeniyle tarafimiza
yonlendirilen 1431 gebeden 543’iinde (%37,9) anormal kardiyak bulgular, 276’sinda
(%19,3) KKH saptanmustir. Ulkemizde Kosger ve ark. nin yapmis oldugu calismada
157 gebe, fetiiste kardiyak anomali siiphesi ile yonlendirilmis, 63’tinde (%40,1)
KKH saptanmistir (155). Kimya ve ark. nin ¢alismasinda ise kardiyak anomali
siiphesi ile yonlendirilen 43 gebenin 32’sinde (%74,4) fetiiste KKH saptanmistir
(148). Simpson ve ark. nin ¢alismasinda, en sik endikasyon olan anormal kardiyak
bulgular nedeniyle sevk edilen 64 gebenin, 44’iinde (%69) KKH saptanmistir (173).
Bu calismalarda, kadin dogum hekimleri tarafindan yonlendirilen gebelerde, KKH

saptanma oranlar1 bizim ¢alismamizdan belirgin olarak yiiksektir.

Maternal diyabet durumunda fetiiste bir¢ok kardiyak anormallik
goriilebilmekte ve bu fetiislerin %3-6’sinda  KKH ortaya c¢ikmaktadir (174).
Merkezimize fetal ekokardiyografi endikasyonu olarak en sik ikinci basvuru nedeni
annede diyabet olmasiydi. Diyabeti olan 369 gebenin 33’{inde (%8,9) fetiiste KKH
saptand1 ve KKH tespit edilmesi agisindan belirleyici faktor olmadigi tespit edildi.
Gladman ve ark. nin ¢calismasinda diyabet tanisi olan 328 gebenin yedisinde (%2,1)
KKH saptanmis ve fetliste KKH riskini arttirmadig tespit edilmistir (175). Maternal
diyabet grubuna dahil edilen gestasyonel diyabeti olan gebeliklerde fetal KKH
riskinin artmadigi bilinmektedir (18). Bizim ¢aligmamizda maternal diyabetes
mellitusu olanlarda, olmayan gruba gore fetiiste goriillen KKH’lar1 agisindan yiiksek
riskli olmamasinin nedeni gestasyonel diyabetli annelerin de ayn1 grupta sayilmasi ve
gebelik Oncesi ve sirasinda siki glisemik kontrol ile kan glukoz degerlerinin diyet ya

da insiilin ile regiile olmasi ile agiklanabilir.

Calismamizda, ti¢lincii en sik bagvuru nedeni %38,7 (n: 342) ile kalp dis1 organ

ve sistem anomalileriydi. Calismamizda, kalp dis1 organ ve sistem anomalilerine
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sahip olan fetiislerin 94’tinde (%27,5) KKH saptanmist1 ve anlamli olarak yiiksek
bulunmustur. Ayrica, KKH saptanan fetiislerin %22,4’tinde kalp dis1 organ ve sistem
anomalisi mevcuttu. Ulkemizde yapilan c¢aligmalardan; Kosger ve ark. mn
calismasinda kalp dis1 organ ve sistem anomalileri nedeniyle fetal ekokardiyografiye
yonlendirilen gebelerin %15’inde fetiiste KKH saptanmistir (155). Ozbarlas ve ark.
nin ¢aligmasinda ise bu oran %5,2°1di (132). Calismamizda, bu iki ¢alismaya kiyasla
kalp dist organ ve sistem anomalilerinde goriilen KKH oraninin daha yiiksek
olmasimin nedeninin bu gebelerde ek risk faktorleri (ileri anne yasi, akraba evliligi
gibi) olmasindan kaynaklandig1 diisiiniilebilir. Diger {iilkelerdeki caligmalarda ise;
Fransa’da yapilan bir calismada KKH olan fetiislerin %17’sinde kalp dis1 organ ve
sistem anomalileri oldugu gosterilmistir (176). Wright ve ark. nin ¢alismasinda ise
kalp dis1 anomali saptanan 198 fetiisiin 42’sinde (%21,2) KKH saptanmistir (177).
Her iki ¢aligmada, kalp dis1 organ ve sistem anomalileri saptanan fetiislerdeki KKH
oranlar1 bizim ¢aligmamiza benzer olarak yliksek bulunmustur. Calismamizda, KKH
saptanan fetlislerde kalp disi dogumsal anomaliler arasinda en sik iiriner sistem
anomalileri (n: 36, %20,3), sinir sistemi anomalileri (n: 29, %16,3) ve iskelet sistemi
anomalileri (n: 23, %13) bulunmaktaydi. Derakhshan ve ark. nin ¢alismasinda KKH
saptanan hastalarda en sik kalp disi organ ve sistem anomalileri, iskelet sistemi
(%50) ve genitoiiriner anomaliler (%43,8) idi (178). Varal ve ark. nin ¢aligmasinda
ise KKH olan fetiislerde en sik; renal (%5,1) ve iskelet sistemi anomalileri (%4)

bulunmustur (179).

Konjenital kalp hastalig1 olan gebelerin fetiislerinde KKH olma riski %3-12
arasinda degismektedir. Babada KKH varliginda bebekte risk ise %?2-3 oranindadir
(104). Ozkutlu ve ark. nin yaptig1 calismada annede KKH olan 16 fetiisiin 4’iinde
(%25), babada KKH olan 7 fetiisiin 2’sinde (%28,5) KKH saptanmistir (180).
Fesslova ve ark. nin ¢alismasinda ise annede KKH olan 250 fetiisiin 13’iinde (%5,2),
babada KKH olan 93 fetiisiin 7’sinde (%7,5) KKH saptanmistir (181). Bizim
calismamizda maternal KKH olmasi nedeniyle bagvuran 47 fetiisiin 8’inde (%17),
babada KKH olmasi nedeniyle bagvuran 36 fetiisin 7’sinde (%19,4) fetal
ekokardiyografide KKH tespit edildi. Caligmamizda literatiirden farkli olarak, anne
ya da babada KKH bulunmasinin fetiiste KKH ac¢isindan risk faktérii olmadigi

saptandi.
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Konjenital kalp hastaliklarinin ¢ogunlukla multifaktoriyel gecis gOstermesi
nedeniyle, KKH sahip ¢ocuk dogurma 6ykiisii olan gebelerin, sonraki gebeliklerinde
fetliste KKH tekrarlama riski katlanarak artar. Konjenital kalp hastaliklar tekrarlama
riski en sik olan patolojiler sol tarafli kalp anormallikleri oldugu bildirilmistir (105).
Norra ve ark. nin ¢alismasinda, onceki ¢ocuklarinda KKH olan gebelerde bir sonraki
gebelikte KKH’l1 bebek dogurma riskinin %2’ye, iki KKH c¢ocuk oykiisii varsa bu
riskin %10’a ¢iktigini bildirmistir (182). Calismamizda kardesinde KKH olan 211
fetiisiin 18’inde (%8,5) KKH saptanmistir. Ozbarlas ve ark nin. ¢calismasinda, KKH
tanilt ¢ocuklari olmasi nedeniyle fetal ekokardiyografiye bagvuran 541 gebeden
18’inde (%3.3) fetiiste KKH saptanmistir (132). Hallioglu ve ark. nin ¢aligmasinda
ise bu oran %10 olarak bulunmustur (183). Peyvandi ve ark. nin Ocak 1994 ile Subat
2010 arasinda, Philadelphia Cocuk Hastanesinde yaptig1 arastirmada kardeslerinde
KKH olan fetiislerin %4,4’tinde KKH saptanmistir (105). Bu ¢alismalarda KKH olan
fetlislerin, ka¢ kardesinde KKH oldugu belirtilmemistir. Bizim ¢alismamizda da bu
calismalara benzer olarak KKH olan fetiislerin, ka¢ kardesinde KKH oldugunun

kaydina ulagilamamustir.

Konjenital kalp hastaliklarina %5-10 oraninda kromozom anomalilerin etken
oldugu gosterilmistir (184). Ozbarlas ve ark. nin ¢alismasinda kromozom anomalisi
nedeniyle yonlendirilen 14 fetiisiin 4’linde (%28,6) KKH saptanmistir (132).
Trevisan ve ark. nin ¢alismasinda ise 298 KKH olan fetiisun 50’sinde (%16,8)
kromozom anomalisi tespit edilmistir (185). Calismamizda kromozom anomalisi
saptanmasi nedeniyle yonlendirilen 146 fetiisiin 46’sinda (%31,5) KKH saptanmis
olup literatlirdeki ¢aligmalara benzer olarak, kromozom anomalisi olan ve olmayan
fetiisler arasinda KKH saptanma oranmi acgisindan anlamli fark bulunmustur.
Konjenital kalp hastaliklarinda en sik goriilen kromozomal anomali Trizomi 21’dir
(186). Bizim calismamizda da en sik saptanan kromozom anomalisi Trizomi 21
(n:26, %56,5) olup bunu sirasi ile Trizomi 18 (n:7, %15,2), 22q11.2 delesyonu (n:5,
%10,8) ve Trizomi 13 (n:4, %8,7) izlemistir. Yapilan ¢aligmalarda Trizomi 21°de en
stk AVSD (%40) goriilmekle birlikte; VSD, ASD, PDA ve FT gibi KKH’nin da sik
goriildiigi bildirilmistir (187,188). Calismamizda ise AVSD (%61,5), VSD (%15,3)
ve FT (%7,7) ile Trizomi 21°de en sik goriilen KKH’lar1 olmustur. Trizomi 21 olan
ic olgumuzda AVSD ile FT birlikteligi vardu.
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Intrakardiyak ekojen odak, papiller kas gelisiminin normal bir varyanti
olmasina ragmen, konjenital kalp hastaliklar1 i¢in de risk olusturdugu bilinmektedir.
Sol ventrikiilde daha ¢ok goriilmekle birlikte her iki ventrikiilde de olabilir. Cek
Cumhuriyeti’nde 2008-2017 yillar1 arasinda fetal ekokardiyografi ile degerlendirilen
27,633 olguda %3 oraninda intrakardiyak hiperekojen odak saptanmis ve bu
bulgunun prenatal ve postnatal donemde klinik olarak 6nemsiz oldugu belirtilmistir
(189). Rebarber ve ark. nin ¢aligmasinda ise intrakardiyak hiperekojen odak %14,8
olarak saptanmustir (190). Calismamizda ise fetal ekokardiyografide fetal ekojen
odak saptanan vakalarin tamami kaydedilemedigi i¢in klinik olarak karsilastirma

yapilamamustir.

Fetal ekokardiyografi iyi bilgi ve deneyimi olan hekimler tarafindan
uygulandiginda, fetal kalp anomalileri basarili bir sekilde tespit edilebilmektedir.
Ulkemizde Ozkutlu ve ark. min ¢alismasinda 642 fetal ekokardiyografi sonucu
degerlendirilmis, 45 fetiiste (%7) KKH saptanmis ve ¢alismanin duyarliligr %93,3,
ozgilligii %100 bulunmustur (142). Bakiler ve ark. fetal ekokardiyografi
incelenmesi sonucunda duyarliligi %42, ozgilligi %98 olarak tespit etmislerdir
(191). Rakha ve ark. nin ¢aligmasinda ise fetal ekokardiyografi duyarlilik %97.03,
ozgillik %99.07 olarak saptanmistir (192). Fetal ekokardiyografi yapilan 3677
fetiisiin 3341’inin (%90,8) postnatal transtorasik ekokardiyografi sonuglar1 geriye
doniik olarak degerlendirildi. Fetal ekokardiyografi sonucu normal eko bulgular
olarak raporlanip kontrole gelmeyen vakalarin ailelerine telefonla ulasildi.
Cocuklarinda herhangi bir sikayet ya da muayene bulgusu olmadigi 6grenildi. Aort
koarktasyonu tanilar1 diglanarak prenatal ve postnatal ekokardiyografi sonuglari
karsilastirildiginda 3341 fetiisiin 3246’sinda (%97,2) sonuclar benzer bulunmustur.
Calismamizda fetal ekokardiyografi duyarlilik %94,9 ve ozgillik ise %97,6

bulunmustur.

Fetal ekokardiyografik degerlendirmelerde en ¢ok yaniltan kardiyak patoloji
AK’dir (193,194). Bunun en 6nemli nedeni fetal dolasimda duktus arteriyozusun
varligidir. Calismamizda da en sik yanildigimiz patoloji AK idi. Prenatal donemde
AK tamist alan 37 olgunun postnatal ekokardiyografileri degerlendirildiginde;

dordiiniin yanhis pozitif, ikisinin ise yanlis negatif tan1 aldig1 saptandi. Vigneswaran
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ve ark. nin izole 60 AK olan fetliste yapmis oldugu ¢alismada postnatal donemde 23
vakada (%38) AK goriilmiis, tan1 almayan bir vaka daha sonra 9 haftalikken gec,
kritik olmayan AK tanis1 almistir (195). Kanada’da 2004-2015 yillar1 arasinda fetal
ekokardiyografi ile 149 fetiise AK tanis1 konulmus, vakalar postnatal dénemde
degerlendirildiginde ise 16 vaka yanlis pozitif, bir vaka ise yanlig negatif olarak

degerlendirilmistir (196).

Sonug olarak; fetal ekokardiyografi gerekli bilgi ve beceriye sahip uzmanlar
tarafindan yeterince zaman ayrilarak yapildiginda duyarhiligi artmaktadir. Fetal
ekokardiyografinin 6zellikle erken donemde yapilmasi ve fetiiste KKH tanisi
konulmasi; ailenin dogum Oncesi psikolojik olarak hazirlanmasinda, gebelige devam
etme kararinda, fetiisiin antenatal takibi ve kardiyak cerrahi girisimi gerekliliginde
merkezimiz gibi pediatrik kardiyovaskiiler cerrahinin yapilmadigi merkezlerde
hemodinamik durum bozulmadan kardiyak cerrahi merkezinde veya yakininda

dogumun planlanmasinda etkilidir.
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6. SONUCLAR

Karadeniz Teknik Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalinda, Ocak 2010
ile Aralik 2019 yillann arasinda yapilan fetal ekokardiyografik

incelemeler geriye doniik olarak degerlendirildi.

Hastane kayitlarindan ve telefonla yapilan goriismelerle fetal
ekokardiyografi yapilan 4067 fetiisten 3677 sinin (%90,4) bilgilerine
ulasildi.

Fetal ekokardiyografi yapilan ve bilgilerine ulasilan 3677 fetiisiin
3341’inin (%90,8) postnatal transtorasik ekokardiyografi sonuglari geriye

dontik olarak degerlendirildi.

Ilk fetal ekokardiyografi sirasinda fetiislerin anne yaslar1 16-52 yas

arasinda degismekte olup yas ortalamasi 31,4+7,6 yil olarak saptandi.
Gebelerin 1147’si (%31,2) primipar, 2530’u (%68,8) multipardi.
Annelerin gebelik sayis1 1-11 arasinda (2+1,4 ) idi.

[lk fetal ekokardiyografi sirasinda fetiislerin gestasyonel yasi 15-39 hafta
(23+4,5) araligindaydi.

Gebelere uygulanan fetal ekokardiyografi sayilar1 1-8 (3,1£1,5) arasinda
degismekteydi.

Yillara gore degerlendirildiginde en ¢ok fetal ekokardiyografi uygulanan
yil 2019 (n:789, %19,4), en ¢ok anormal kardiyak bulgularin goriildigi
yil ise 2017 (n: 158 %18,4) idi.

Merkezimize basvuran ve bilgilerine ulasabildigimiz 3677 gebenin
3074’10 (%83,6) yiiksek riskli, 603’1 (%16,4) diisiik riskli gebelerden
olugmaktaydi.
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Konjenital kalp hastalig1 i¢in yliksek riskli grupta bulunan 3074 fetiisiin
%25,8’inde anormal kalp bulgusu ve %12,6’sinda KKH; diisiik riskli
grupta bulunan 603 fetiisiin %11,3’linde anormal kalp bulgusu ve

%S35,5’unda KKH saptandi.

Gebeler en sik, grup 1 endikasyonlar1 olan kadin dogum hekimleri
tarafindan kardiyak anomali sliphesiyle yonlendirilmesi (%36,4, n:1431),
annede diyabetes mellitus (n:369, %9,4) ve obstetrik ultrasonografide
kalp dis1 organ ve sistemlerde anormal bulgular (n:342, %8,7) saptanmasi

nedeniyle yonlendirilmislerdi.

Fetal ekokardiyografi yapilan 4067 fetiisiin kalp bulgular1 incelendiginde
861’inde (%21,2) anormal (KKH, ekojen odak (kaydedilen), kalpte kitle,
perikardiyal efiizyon, disritmi, dekstrokardi ve Galen ven anevrimasi),

3206’sinda (%78,8) normal kalp bulgulart vardi.

Perikardiyal mayi saptanan tiim fetiislerde hidrops fetalis mevcuttu.
Fetiislerin hicbirinde klinik olarak 6nemli derecede perikardiyal mayi

saptanmadi.

Fetal aritmi sliphesi nedeniyle fetal ekokardiyografi yapilan 104 gebenin
77°sinde (%74) aritmi tespit edildi. Tedavi gerektirecek fetal tasikardi 47
fetiiste (%61) saptandi.

Fetal ekokardiyografi yapilan fetiislerin 419’unda (%10,3) KKH tespit
edildi.

Konjenital kalp hastaligi saptanan 419 fetiisiin 187’sinde (%44,6)
kompleks KKH, 149’unda (%35,6) belirgin KKH, 83’iinde (%19,8)
mindr KKH saptandi.

Fetal ekokardiyografide saptadigimiz KKH ilk ii¢ sirada VSD (n:67,
%16), HLHS (n:57, %13,6) ve komplet AVSD (n: 38, %8.,9) yer
almaktaydi.
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Fetal ekokardiyogratide KKH saptanmis olan 419 fetiisiin cinsiyetleri
204’iinde (%438,7) kiz, 215’inde (%51,3) erkek idi. En yiliksek KKH tipi,
kizlarda belirgin KKH (%42,2); erkeklerde ise major KKH (%49,8) idi.

Gebelerin 3499’unda (%95,2) tekiz gebelik, 178’inde (%4,8) ¢ogul
gebelik mevcuttu. Cogul gebeliklerin 172’sinde (%96,6) ikiz gebelik,
altisinda (%3,4) tigliz gebelik vardi.

Tekil gebeliklerin 396’sinda (%11,3) cogul gebeliklerin ise 23’linde
(%12,9) KKH saptandi. Tekil ve c¢ogul gebelikler arasinda KKH

acisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi.

Yardimcr iireme teknikleri toplam 138 gebeye (%3,8) uygulanmusti.
Tekiz gebeliklerin 76’sina (%2,2) ikiz gebeliklerin 58’ine (%33,7), liciiz
gebeliklerin dordiine (%66,6) uygulandigi tespit edildi.

Yardimer tireme teknikleri ile olusan tekiz fetiislerin dokuzunda (%11,8),
ikiz fetiislerin 11’inde (%19), licliz fetiislerin ise t¢iinde (%75) KKH
goriildii. Bu fetiislerde en sik rastlanilan KKH’lari; VSD (%30,5) ve
CCRYV (%17,5) idi.

Yardimci tireme teknikleri ile olusan fetiislerin spontan yolla olusanlara

gore KKH agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi.

Anne yas1 <20 olan fetiislerin %18,8’inde 21-35 yas arasindakilerin
%9,3’linde, >35 yasindakilerin %28,2’sinde KKH saptand1. Ileri anne
yast grubundaki fetiislerde KKH saptanma orani anlamli olarak yiiksek

bulundu.

Anne baba arasinda 2-3. derece akrabalik olan 371 fetisun 76’sinda
(%20,5) KKH mevcuttu. Akraba olan ciftlerin fetiislerinde goriilen

KKH'’lar1, akraba olmayanlara gore istatistiksel olarak yiiksek bulundu.

Akraba evliligi sikligi oran1 en yiiksek saptanan KKH’lari; trikiispit
kapagin Ebstein anomalisi, CCRV ve total anormal pulmoner venéz

doniis anomalisi idi.
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Kalp anomalisi siliphesi ile tarafimiza yoOnlendirilen 1431 fetiislin
543’iinde (%37,9), anormal kardiyak bulgular, 888’inde (%62,1) normal
kardiyak bulgular bulundu. Anormal kardiyak bulgularin %50,8’inde (n:
276) KKH saptandi.

Ultrasonografide kardiyak anomali siiphesi fetal ekokardiyografide KKH

tespit edilmesi agisindan belirleyici bulundu.

Gebelik doneminde diyabetes mellitus tanist olan 369 gebenin 33’inde
(%8,9) fetiiste KKH saptandi. Gebede DM olmasmin fetal
ekokardiyografide KKH tespit edilmesi ac¢isindan belirleyici faktor

olmadig1 saptandi.

Otoimmun hastaligi bulunan 32 gebenin dokuzunda (%28,1) fetiiste
KKH bulunmaktaydi. Annede otoimmiin hastalik bulunmasinin fetal

ekokardiyografide KKH tespit edilmesi a¢isindan belirleyici bulundu.

Fetal ekokardiyografi bagvuru nedeni kalp dis1 anomaliler olan fetiislerin
342’sinin 94’iinde (%27,5) KKH saptandi. Konjenital kalp hastaliklari
olan fetiislere en sik eslik eden anomaliler iiriner sistem anomalileri
(n:36, %20,3), sinir sistemi anomalileri (n:29, %16,3) ve iskelet sistemi
anomalileri (n:23, %13) olarak bulundu. Kalp dis1 anomalileri, KKH

tespit edilmesi agisindan belirleyici bulundu.

Maternal KKH olmasi nedeniyle bagvuran 47 fetiisiin sekizinde (%17)
fetal ekokardiyografide KKH saptandi.

Konjenital kalp hastaligi olan gebelerin fetiislerinde en sik goriilen

KKH’lart; VSD ve AVSD idi.

Babada KKH olmas1 nedeniyle fetal ekokardiyografi yapilan 36 fetiisiin
yedisinde (%19,4) KKH saptandi.

Konjenital kalp hastaligi olan babalarin fetiislerinde en sik goriilen

KKH’lart; HLHS ve VSD idi.
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42.

43.

Kardeslerinde KKH olmas1 nedeniyle fetal ekokardiyografi yapilan 211
fetiisiin 18’inde (%8,5) KKH saptand.

Kardeslerinde KKH olan fetiislerde en sik goriilen KKH’lari; HLHS ve
VSD idi.

Anne, baba veya kardeslerinde KKH olan ve olmayan fetiisler arasinda

KKH saptanma orani1 agisindan anlamli fark tespit edilmedi.

Kadin dogum hekimleri tarafindan yapilan taramada kromozom
anomalisi saptanmasi nedeniyle tarafimiza yonlendirilen 146 fetiisiin
46’sinda (%31,5) KKH saptanmigti. Kromozom anomalisi, KKH tespit

edilmesi agisindan belirleyici bulundu.

Fetal ekokardiyografik inceleme yapilan 296 gebe (%8) ¢esitli ilaglar ve
sigara kullanmaktaydi. Bu gebelerin 43’1 (%1,2) ilag¢ kullanimi nedeniyle
tarafimiza yonlendirildi. Ilag kullanan 38 gebenin (%12,8) fetiislerinde

KKH saptandi.

Konjenital kalp hastaligi tanist konulan fetiislerin 246’sinin (%58,7)
konjenital kardiyak cerrahi merkezinin de oldugu daha kapsaml
merkezlere sevki Onerildi. Sevk oOnerilen 198 fetiisiin (%80,5) dis
merkeze sevki gerceklestirilirken, 48 fetiisiin (%19,5) termine edilmesi,
abortus olmasi, ailenin dis merkeze sevki kabul etmemesi gibi nedenlerle

sevki gergeklestirilemedi.

Konjenital kalp hastaligi tanist alan fetiislerin 64’tine kadin dogum
uzmanlari tarafindan terminasyon onerildi. Bu fetiislerin 41’inde (%64,1)
ciddi KKH, 23’iinde(%35,9) ise belirgin ya da mindr KKH
bulunmaktaydi. Ciddi KKH saptanan 41 fetiisiin 26’s1 (%63,4); ciddi
KKH olmayip agir kalp dis1 organ ve sistem anomalisi olan 23 fetiisiin

16°s1 (%69,5) ailenin kabul etmesi lizerine termine edildi.
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4s.

Fetal ekokardiyografi yapilan 3677 fetiisiin 3341 inin (%90,8) postnatal
transtorasik  ekokardiyografi  sonuglar1  geriye  doniik  olarak
degerlendirildi. Prenatal ve postnatal ekokardiyografi sonuglari
karsilastirildiginda 3341 fetiisiin 3246’sinda (%97,2) sonuglar uyumlu
bulundu. En ¢ok yanilinan KKH tanis1 aort koarktasyonuydu.

Calismamizda fetal ekokardiyografi duyarlilik %94,9 ve ozgiillik ise
%97,6 bulunmustur. En yiliksek duyarlibik %97,7 ile belirgin
KKH’larinda, en yliksek ozgiilliikk ise %98,6 ile kompleks KKH’larinda

tespit edilmistir.
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