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1.GIRIS

Konjenital atriyal septal defekt (ASD), cocuklarda konjenital kalp hastaliklar
(KKH) arasinda sik goriilmektedir. Atriyal septal defekt, atriyal septumun birkac farkli
anatomik seviyesinde meydana gelebilir. Defektin lokalizasyonuna gore “Sekundum
atriyal septal defekt”(fossa ovalis defekti), “Ostium primum tip atriyal septal defekt”,
“Siniis venozus tip atriyal septal defekt” ve “koroner siniis tipi atriyal septal defekt”
olmak {tizere dort farkli ¢esidi vardir (1). Sekundum ASD, dogumda KKH vakalarinin
%6-10 unda, siklikla izole lezyon olarak goriilmektedir (2-11). Atriyal septal defektin
zamaninda ve uygun sekilde kapatilmas: ilerde gerceklesebilecek bir¢ok soruna engel
olur (12,13).

Soldan-saga santli ASD, sag kalpte voliim artisina sebep olur. Uzun donem i¢inde
sag kalp voliim artis1, sag atrium ve sag ventrikiil dilatasyonuna ve pulmoner kan akim
artisina neden olur. Tedavi edilmeyen hastalarda pulmoner hipertansiyona ve sag kalp
yetmezligine sebep olabilir (3). Patolojik pulmoner hemodinami, akciger yapisinda
bozulmaya ve bu degisimlerle pulmoner fonksiyon anormalliklerine yol acar (4).
Atriyal septal defektli hastalarda solunum fonksiyon test (SFT) parametrelerinde genis
spektrumlu degisimler rapor edilmesine ragmen, bu calismalarin sonuclar ¢eliskilidir
(5,6). En ¢ok goze carpan pulmoner anormallik akciger voliim restriksiyonudur (7-9).
Bunlarin arasinda da ASD’si cerrahi olarak kapatilanlarda, transkateter kapatmaya gore
ekspiratuar rezerv volimde ve FVC’de istatistiksel agidan anlamhi diisiikliik
saptanmugstir (10).

Inonii Universitesi Turgut Ozal Tip Merkezimizde pediatrik hastalarda hem
transkateter hem de cerrahi olarak ASD onarimlart yillardir basarili  sekilde
yapilmaktadir. Atrital septal defekt cocukluk caginda ¢ok sik karsilastigimiz bir

konjenital kalp defekti olmasina ragmen iilkemizde ASD kapatilan ¢ocuk hastalarda



SFT’deki degisikliklere yonelik calisma yapilmamistir. Bu ¢alismada merkezimizde

ASD’si kapatilan hastalardaki SFT degisimlerinin incelenmesi amag¢lanmistir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Konjenital Kalp Hastaliklar1 (KKH)

Dogumda en sik saptanan dogumsal anomalilerin basinda konjenital kalp
hastaliklar1 gelmekte olup canli dogumlarin %0.8-10’unda konjenital kalp anomalileri
saptanmaktadir. Konjenital kalp hastaliklarinin 1/3’iinii kompleks konjenital kalp
hastaliklar1 olusturmakta, hastalarin semptomatik olmalar1 ile iligkili olarak tami
postnatal ilk giinlerden itibaren konulabilmekle beraber konjenital kalp hastaliklar1 ile
dogan bebeklerin ancak %50-60’1 ilk bir ay icinde tan1 almaktadir (1).

Cografi, etnik veya ekonomik farkliliklara ragmen diinyanin degisik
bolgelerinde saptanan oranlar birbirine yakindir. Konjenital kalp hastaliklar1 ¢esitleri
degisen oranlarda goriilmektedir. En sik ventrikiiler septal defekt (VSD) goriilmektedir
(%25-30). Ventrikiiler septal defekti %6-8 ile atriyal septal defekt (ASD) ve %6-8 ile
patent duktus arteriosus (PDA) izlemektedir. Konjenital kalp hastaliklarinin sikliklar
tablo 1°de verilmistir.

Tablo 1. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Siklhiklar

Konjenital Kalp Hastaliklar Siklik %
Ventrikiiler Septal Defekt (VSD) 25-30
Atriyal Septal Defekt (ASD) 6-8
Patent Duktus Arteriosus (PDA) 6-8

Aort Koarktasyonu 5-7
Fallot Tetralojisi 5-7
Valvuler Pulmoner Stenoz 5-7
Valvuler Aortik Stenoz 4-7




2.1.1. Konjenital Kalp Hastaliklarinin Etyolojisi

Konjenital kalp hastaliklarinin etyolojisi multifaktoryel olup genetik ve cevresel
nedenler Onemli yer tutmaktadir. Hastalarin %3-5’inde viral enfeksiyonlar veya
kimyasal ajanlar gibi gevresel faktorler rol oynamaktadir. Konjenital kalp hastaliklarinin
etyolojisinde %2-4 oraninda maternal faktorler etkilidir. Maternal faktorler arasinda
annede diyabet, sistemik lupus eritamatozus (SLE) gibi hastaliklarin olmasi; lityum gibi
ilaglarin kullanimi veya ilk trimestrde rubella gibi enfeksiyonlarin gecirilmesi
sayilabilir.

Kromozomal anormallikler vakalarin %5-8’inde mevcuttur. Kromozom
anaomalisi olan hastalarda konjenital kalp hastaligina genellikle ekstrakardiyak
anomaliler eslik eder (6rn; Trizomi 21, Turner sendromu). Dogustan kalp hastaliginin
tekrarlama riski nedeniyle aileye genetik danisma verilmelidir. Normal populasyonda
goriilme sikligr %0,8 iken, ikinci gebelikte %2-6’ya yiikselir, eger anne-babanin her
ikisinde de konjenital kalp hastalig1 varsa bu oran %20-30’a cikabilir (14).

2.1.2. Konjenital Kalp Hastaliklarimin Degerlendirilmesi

Bebeklik doneminde hastalar konjenital malformasyonlar agisindan dikkatle
incelenmelidir. Konjenital malformasyonu olan hastalarin bir cogunda kardiyak anomali
eslik eden patolojidir. Ornegin; Trizomi sendromlarinda ve CHARGE sendrom
kompleksinde KKH sik goriiliir. Catch 22 sendromunda; aort ark anomalisi, Alagille
sendromunda; pulmoner stenoz (PS), Williams sendromunda; aort stenozu (AS) ,
Noonan sendromunda; PS beklenen konjenital kalp hastaliklaridir. Kardiyak
degerlendirme, tamamen sessiz ve iyi aydinlatilmis bir ortamda ortamda yapilmalidir.
Bebeklik doneminde siyanoz, biiyiime-gelisme geriligi, kalp yetersizligi ve iifiirtim gibi
kardiyak sorunlara ait klinik bulgular olabilir. Sagdan sola santla seyreden konjenital
kalp hastaliklar1 kalp yetersizligi nedeni olabilir.

Siyanozu olan yenidogan bebeklerde konjenital kalp hastalig1 ekarte edilmelidir.
Siyanoz ozellikle agiz mukozasi, tirnak yataklarinda belirgindir. Yenidogan doneminde
ortaya ¢ikmis siyanoz kliniginde etiyolojide tiim siyanotik konjenital kalp hastaliklar
bunun nedeni olabilirken, 3-4. aylarda daha belirgin hale geliyorsa Fallot tetrolojisi

diistiniilmelidir. Ama bebeklik doneminde agiz kenarmin vendz agmin zengin



olmasindan kaynaklanan akrosiyanoz ve ‘“breath holding” (katilma nobeti) sonrasi
olusan siyanoz gercek siyanozdan ayirt edilmelidir.

Siit ¢cocuklugu doneminde agirlik ve boy persentellerinde gerilik bulunabilir.
Kalp yetersizligi ve siyanotik konjenital kalp hastaligi olan c¢ocuklarda bu daha
belirgindir. Bu cocuklarda istahsizlik, kusma ve yetersiz besin alimi ozellikle kilo
almada sorun yaratir (14).

Kalp hizi bebeklik doneminde diger yaslara gore yiiksek degerlerdedir.
Normalde 80-160/dk, ortalama 120/dk olan kalp hiz1 istirahatta iken devamli bu degerin
tizerinde seyrediyorsa tasikardiden soz edilir. Tasikardi ozellikle kalp yetersizligi ve
konjenital kalp hastaliklarimin sonucu ortaya cikabilecek bir sorun olarak kabul
edilmelidir.

Nabiz sadece kalp hizi adina degil ritim sorunlar1 adina da dikkatle
degerlendirilmelidir. Nabzin dikkatle degerlendirilmesi ayrica kardiyak sorunun
tanimlanmast agisindan Onemlidir. Genislemis nabiz araligi varligi; patent duktus
arteriozus (PDA), arteriovendz fistiil, aort yetersizligini (AY) isaret ederken giiclii
nabiz; anemiyi, zayif nabiz; tamponad, sol ventrikiil ¢ikim yolu obstriikksiyonunu
gosterebilir. Nabizlar degerlendirilirken tiim nabizlar, 6zellikle radial ve femoral
nabizlar birlikte degerlendirilmelidir. Radial nabiz kuvvetli alinirken femoral nabiz
zayif alimyorsa aort koarktasyonu diistiniilmelidir (1).

Kan basinci mutlaka uygun manson kullanilarak ve istirahatte Olciilmelidir.
Hipertansiyon soz konusu ise oOzellikle kalp kokenli hipertansiyon sebepleri akla
getirilmeli ve aort koarktasyonu, renal arter stenozu arastirilmalidir.

Kardiyak incelemede kalp tepe atimi normalde apeksde palpe edilmelidir. Kalp
tepe atminin yerinin degistirmesi veya tril saptanmasi kardiyak patoloji agisindan
uyarici bir bulgu olabilir. Tril varliginda sistolik iifiiriim 4. derecede ya da daha fazladir.
Boyun damarlarinda tril varliginda; aort yetersizligi, PDA, AS 6zellikle akla gelmelidir,
mezokardiyak odakta trill palpe edilirse; VSD, PS, AS, mitral yetersizligi
diistiniilmelidir.

Kardiyak sesler tiim odaklardan uygun stetoskop ile dinlenmelidir. 3. ve 4. kalp
sesleri ve diyastolik ifiiriimler stetoskobun can kismui ile degerlendirilmelidir. S1
(birinci kalp sesi); mitral ve trikiispit kapaklarin kapanmasinin sonucu olusurken, S2
(ikinci kalp sesi) aort ve pulmoner kapaklarin kapanmasi sonucu olusur. S1 en iyi
apeksde ve daima tek olarak duyulur. S1 c¢ift duyulursa dal blogu, pulmoner

hipertansiyon gibi patolojik durumlar olabilir. S1 siddetinin artmasi gibi azalmasi da
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patolojik olabilir (mitral stenoz ve trikiispid stenozu). S2 en iyi pulmoner ve aort
odaklarinda duyulur. Inspiryumda S2 ¢ift ekspiryumda tek ses olarak alinir. Bu durum
fizyolojik ciftlesme olarak adlandirilir. Atriyal septal defektte ikinci seste sabit
ciftlesme, yani hem ekspiryumda, hem de inspiryumda c¢iftlesme saptanir. Paradoks
ciftlesme ekspiryumda ikinci seste ciftlesme, inspiryumda ses alinmasi halidir ve bu
durum aort stenozunda bulunabilir.

Ufiiriimler; siddet, nitelik, kalp sahas1 icerisindeki duyulma yeri, yayilimi, kalp
siklusu icgerisinde duyulma zamam ve frekansi esas alinarak degerlendirilir. Dordiincii
derece ve lizeri siddetteki sistolik tfiiriimler trille birlikte olurlar ve mutlaka patolojiktir.
Ufiiriimiin derecelendirilmesi sadece sistolik iifiiriimler i¢in yapilan degerlendirmedir,
diyastolik iifiirtimler diisiik frekanslh olup derecelendirmek zordur.

Radyolojik degerlendirmede konjenital kalp hastaliklarina 6zgii goriiniimler
yaninda kardiyotorasik oran yeni dogan donemi icin 0,6 diger yas gruplarinda 0.5’in
tizerinde ise kardiyomegaliden soz edilir. Sag/sol ventrikiil veya atriyal dilatasyon olup
olmadigi, pulmoner konusta belirginlik ve pulmoner konjesyon bulunup bulunmadigi
degerlendirilmelidir. Pulmoner arterlerde dolgunluk varsa soldan saga sant
diisiiniilmelidir. Kalp yetersizliginde parankim yapisindaki degisiklikler dikkatle

izlenmelidir.

2.1.3. Konjenital Kalp Hastaliklarimin Siniflandirilmasi

Konjenital kalp hastaliklar1; soldan saga santli kalp hastaliklari, obstriiktif kalp

hastaliklar1 ve siyanotik kalp hastaliklar1 olmak iizere baslica 3 gruba ayrilir(1,14).

2.1.3.1. Soldan Saga Santh Kalp Hastaliklari:

Kalpteki yapisal anomali yiiziinden sistemik ve pulmoner kan akiminin arasinda

defektif bir acikligin oldugu hastaliklar grubunu tanimlar.

2.1.3.1.1. Atriyal Septal Defekt (ASD): Atriyumlar arasindaki septumun
degisik derece ve lokalizasyonundaki defektlerdir. ileride daha genis olarak

anlatilacaktir.



2.1.3.1.2. Ventrikiiler Septal Defekt (VSD): Ventrikiiker septumdaki defektleri
icermekte olup en sik goriilen tipi perimembrandz VSD dir. Dogustan kalp
hastaliklarinin en sik goriilen formudur. Ventrikiiler septal defekti olan hastalarda sol-
sag santin miktarin1 defektin boyutu ve pulmoner damar direnci belirler. Orta ve genis
VSD’li hastalarda ortak klinik belirtiler; sik nefes alip verme, beslenme giicliigii, asiri
terleme, kilo alamama ve tekrarlayan akciger enfeksiyonudur. Ventrikiiler septal
defekti olan hastalarda palpasyonda thrill saptanabilir. Mezokardiyak odakta pansistolik
ifirim duyulur. S2 pulmoner hipertansiyonu olan hastalarda sert olarak duyulur.
Elektrokardiyogramda genis VSD’li olgularda sol ventrikiil hipertrofisi ve sol atriyal
dilatasyon saptanirken pulmoner hipertansiyonu olan olgularda sag ventrikiiler aks ve
sag ventrikiil hipertrofisi goriiliir. Telekardiyogramda genis VSD’si olan olgularda
pulmoner konus belirgin, pulmoner vaskiilarite artmistir. Kiiciik VSD’li hastalar
asemptomatik, biliyime ve gelismeler normaldir, genellikle rastlanti olarak
oskiiltasyonla fark edilirler. Defekt genisse 6-8. haftalarda kalp yetmezligi gelisir.
Ilerleyen dénemde kalp yetmezligi tedavi edilmezse pulmoner hipertansiyon, pulmoner
vaskiiler hastalik ve Eisenmenger sendromu (santin yonii tersine doner) goriiliir. Genis
VSD’ler cerrahi veya uygun olan hastalarda transkateter yolla kapatilmalidir. Kalp

yetmezligi gelismisse kalap yetersizligine yonelik medikal tedavi uygulanmalidir (14).

2.1.3.1.3. Patent Duktus Arteriozus (PDA): Duktus arteriozus fetal hayatta
pulmoner arter ve aort arasindaki gecisi saglayan en 6nemli baglantidir. Tk 12 saatte
fizyolojik olarak kapanir. Iki -ii¢c hafta icinde ligamentum arteriozum olusur ve duktus
arteriozus anatomik kapanir. Kapanma tam gerceklesemezse PDA olarak adlandirilir.
Izole PDA konjenital kalp hastaliklar1 icinde %5-10 oraminda goriiliir. Prematiire
bebeklerde ve diisiik dogum agirlikli bebeklerde goriilme siklifi %80’e ulasir (14).
Intrauterin gegirilen Rubella enfeksiyonu, PDA igin 6nemli risk faktoriidiir. Patent
duktus arteriosusda meydana gelen hemodinamik degeisikler VSD’ye benzer. Santin
miktarin1 belirleyen etkenler; duktusun biiyiikliigii, pulmoner damar direnci ve sistemik
damar direnci olarak sayilabilir. Fizik muayenede sol klavikula altinda devaml1 iifiiriim
tipiktir. Prekordium hiperaktiftir. P2 genelde normal, pulmoner hipertansiyon olan
olgularda sert olarak duyulur. Nabizlar sicrayicidir. Genis PDA’l1 olgularda tasikardi,
takipne goriilebilir. Yenidogan doneminde oOzellikle pretermlerde spontan kapanma

goriilebilecegi gibi kapanmayan ve klinik olarak 6nemli PDA’s1 olan olgulara



indometazin veya ibuprofen verilmelidir. Kapanmayan olgular transkateter veya cerrahi

yolla kapatilir.

2.1.3.1.4. Atriyoventrikiiler Septal Defekt (AVSD): Atriyoventrikiiler septumun
yoklugu veya eksikligi ile birlikte olan, ortak atriyoventrikiiler baglanti ile karakterize
kompleks bir patolojidir. Dogustan kalp hastaliklarinin %4-5 ini olusturmaktadir.
Komplet AVSD’de inlet VSD, primum ASD ve tek atriyoventrikiiler kapak yapisi
mevcuttur (1). Parsiyel AVSD de primum ASD ve bu olgularda bazen mitral veya
trikiispit kapakta kleft ve buna baghh olarak gelisen kapak kagaklar1 eslik eder.
Atriyoventrikiiler septal defektli hastalarin yaklasik olarak %40’1 Down sendromludur.
Elektrokardiyogramda sol aks mevcuttur. Atriyoventrikiiler septal defektli olgular

genellikle 3-6 ay civarinda cerrahi yolla tedavi edilir.

2.1.3.2. Obstriiktif Kalp Hastaliklar

Ventrikiillerin ¢ikim yolunda darlik olusturan konjenital patoloji mevcuttur.
Darlik degisik lokalizasyonlarda ve degisen derecelerde olabilir. Lokalizasyonuna ve

siddetine gore patolojiler olusur.

2.1.3.2.1. Pulmoner Stenoz (PS): Sag ventrikiil ¢ikis yolunda darlik mevcuttur.
Konjenital kalp hastaliklarinin  %8-12’sini  olusturur. Pulmoner stenoz valvuler,
subvalvuler veya supravalvuler olabilir. En sik valvuler tip goriiliir. Klinik darligin
agirhgina gore degisir. Hafif olgular aseptomatik iken agir stenozlarda egzersiz
intoleransi, ¢abuk yorulma, nefes darligi, senkop goriiliir. Fizik muayenede sol {ist
sternal kenarda sistolik ejeksiyon iifiiriimii, ejeksiyon kligi duyulur. S2 normal, ¢ift veya
hafiflemis duyulabilir. Elektrokardiyogram (EKG) normal olabilecegi gibi sag aks
deviasyonu, sag ventrikiil hipertrofisi ve sag atriyum dilatasyonu goriilebilir.
Telekardiyografi de pulmoner konus valvuler diizeyde darligi olan hastalarda
poststenotik dilatasyon nedeniyle belirgin olarak izlenir. Sag ventrikiil ¢ikis yolundaki
basing gradiyenti 40 mmHg altinda olanlar hafif, 40-80 mmHg arasinda olanlar orta, 80
mmHg ustiindekiler agir PS olarak adlandirilirlar (22).

Hafif stenozlar genelde degismezken agir stenozlu olgularda zaman icerisinde

darlik diizeyinde artma goriilebilir. Hasta semptomatikse, sag ventrikiil hipertrofisi



varsa, gradiyent 40 mmHg {istiindeyse tedavi endikasyonu mevcuttur. Giiniimiizde

valvuler PS de transkateter yolla tedavi ilk secenek tedavi olarak uygulanmaktadir.

2.1.3.2.2. Aort Stenozu (AS): Konjenital kalp hastaliklarinin %3-6’sin1
olusturur. Stenoz valvuler, subvalvuler ve supravalvuler olabilir. En sik bikiispit aort
kapagi nedeniyle valvuler tip stenoz goriiliir. Hafif, orta AS olan c¢ogu c¢ocuk
asemptomatik iken agir stenozda ise egzersizle gogiis agrisi, ¢abuk yorulma, senkop
goriilebilir. Kritik AS ilk aylarda kalp yetmezligine neden olur ve bu olgularda sistemik
dolastm duktus arteriyozusa bagimhdir. Fizik muayenede cocuklarin gelisimi
cogunlukla normaldir. Agir darliklarda nabiz basinci daralir. Aort odaginda en iyi
duyulan boyuna yayilma ozelligi gosteren ejeksiyon iifiirimiidiir. Ejeksiyon kligi eslik
eder. Elektrokardiyogram cogunlukla normaldir. Agir AS olan olgularda sol ventrikiil
hipertrofisi ve sol gogiis derivasyonlarinda T dalga negatifligi goriilebilmektedir. Balon
valvuloplasti valvuler AS de cogunlukla palyatif bir islem olup hastaya zaman

kazandirir. Diger olgularda cerrahi tedavi uygulanmaktadir.

2.1.3.2.3. Aort Koartasyonu: Aortanin medial tabakasinin liimene dogru
protruzyonu sonucu darlik yaratmasidir. Genelllikle sol subklaviyen arterin hemen
distalinde yer alir. Aortik ark anomalileri, AS, VSD, mitral kapak anomalileri ile
birlikteligi siktir. Darlik proksimalinde sistolik kan basinci yiiksek, distalinde diisiiktiir.
Femoral nabzin alinmamasi durumunda aort koarktasyonu diisiiniilmelidir. Ust
ekstremitelerden Olciilen kan basinc alt ekstremitelerden dlciilen kan basincina gore en
az 10-15 mmHg daha yiiksektir. Konjestif kalp yetmezliginde bu fark olmayabilir. Alt
iist ekstremite ve sag sol kol nabizlar1 mukayese edilerek palpe edilmeli gecikme olup
olmadigi, nabiz basincindaki diisiiklilk veya yokluk palpe edilmelidir. Suprasternal
centik bolgesinde thrill saptanabilir. Elektrokardiyogramda sol ventrikiil hipertrofisi, sol
aks, ST-T degisikleri goriiliir. Baryumlu 6zefagografide dilate asendan aorta nedeniyle
ters 3 goriintiisii saptanir. Tedavi darligin derecesi ve yerine goredir. Kalp yetersizligi
olan olgularda medikal tedavi verilmelidir. Yenidogan doneminde kritik aort
koarktasyonu olan olgularda sistemik dolasum duktus arteriuzusa bagimli olup bu
hastalara prostaglandin E1 baslanmalidir. Aort koarktasyonu eslik eden diger konjenital
kalp hastaliklarinin varliginda cerrahi yolla tedavi edilirken basit aort koarktasyonunda
balon anjiyoplasti, stent implantasyonu veya cerrahi tedavi uygulanabilmekte ge¢ tedavi

edilen olgularda tedavi sonrasi gerektiginde antihipertansif tedavi verilmelidir.
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2.1.3.3. Siyanotik Kalp Hastaliklar:

Bu grupta pulmoner ve sistemik dolasim arasinda baglanti vardir. Sistemik
dolasima verilen desatiire kan nedeniyle karistmin miktarina gore degisen derecelerde
siyanoz goriiliir. Oldukca farkli ve genis bir yelpazede goriilen siyanotik konjenital kalp
hastaliklar1 agir pulmoner stenoz, pulmoner atrezi Ebstain anomalisi, trikiispit atrezisi
gibi pulmoner kan akiminin azalmis oldugu siyanotik konjenital kalp hastaliklar1 veya
obstruktif tip total pulmoner vendz doniis anomalisi, trunkus arteriozus, biiyiik arter
transpozisyonu, tek ventrikiil fizyolojisine sahip kompleks siyanotik kalp hastaliklari

olarak siniflandirilabilir (14).

2.1.3.3.1. Fallot Tetralojisi (FT): En sik rastlanan siyanozlu konjenital kalp
hastaligidir. Iki yas iizerindeki siyanozlu hastalarin %70’ini olusturur. Her iki cinste esit
siklikta goriliir. Sag ventrikiil ¢ikis yolunda darlik, VSD, sag ventrikiil hipertrofisi ve
aorta dextropozisyonu komponentlerinden olusur. Pulmoner atrezi veya pulmoner kapak
yoklugu da eslik edebilir. Genis VSD nedeniyle sag ve sol ventrikiil basinglar1 esittir.
Sag-sol santin siddeti sag ventrikiil ¢ikis yolundaki obstriiksiyonun derecesine baglidir.
Pulmoner atrezi varliginda akciger perfiizyonu PDA ya da sistemik veya pulmoner
arterlerden ¢ikan kollaterallerle saglanir. Elektrokardiyogramda sag ventrikiil
hipertrofisi ve sag aks goriiliir. Teleradyogramda pulmoner konus ¢okiik, apeks yukari
kalkmistir (tahta papuc goriintimii). Hastalarin ¢ogu dogumda asemptomatikdir. Siit
cocugu doneminde siyanoz gelisir. Comelme ve hipersiyanotik spell agir pulmoner
infundibuler darlig1 olan veya pulmoner arterleri az gelismis olan hastalarda goriilen
klinik bulgulardir. Pulmoner atrezi varsa veya pulmoner arterlerin hipoplastik olmasi
durumunda sant ameliyati yapildiktan sonra hasta uygun kiloya erisince tiim diizeltme

ameliyat1 yapilir.

2.1.3.3.2. Biiyiik Arter Transpozisyonu: Yenidogan doneminde en sik
siyanoza neden olan konjenital kalp hastaligidir. Erkek ¢ocuklarda 2-3 kat daha fazla
goriiliir. Aorta sag ventrikiilden ¢ikar ve viicuda desature kan tagsir, pulmoner damarlar
ise sol ventrikiillden cikar ve akcigerlere oksijenlenmis kanlar1 tasir. Dolasim paralel
oldugundan yasamla bagdasmasi i¢in iki dolagimin karigmasina izin veren ASD, VSD,
PDA gibi defektler eslik etmelidir. Siyanoz dogumdan hemen sonra mevcuttur.

Dinlemekle S2 tektir. Diger dinleme bulgularimi eslik eden diger patolojiler meydana
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getirir. Telekardiyogramda kalp kaidesi (pulmoner arter ve aort ¢ikis bolgesi) dar, kalp
hafifce biiyiik ve diyafram iizerine oturmug goriiliir (yumurta goriiniimii). Bu hastalarda
tipik bir EKG bulgusu yoktur. Kalp yetersizligi ve asidoz varsa medikal tedavi ile
diizeltilmeye calistimahidir. Ozellikle ASD’nin genisligi yeterli degilse duktusu agik
tutmak icin PGEIl infiizyonuna baslanmalidir. ilk 2 hafta icinde arteryel switch
ameliyati yapilir (22).

2.1.3.3.3. Ebstein Anomalisi: Trikiispit kapagin septal ve posterior
yaprakciklar: sag ventrikiil kavitesinin i¢inde asagi dogru yerlesmistir. Bu durumda sag
ventrikiiliin bir kism1 atriyalize olur ve sag ventrikiil hipoplazisiyle sonug¢lanir. Tiim
hastalarda sag-sol santl interatriyal baglanti (PFO, ASD) vardir. Hastalarda aksesuar
yol varligir ve buna bagli olarak supraventrikiiler tasikardi sik goriiliir. Dinlemekle S2
genis ¢ift duyulur. Trikiispid yetersizligine bagl sol atrium alt kenarinda sistolik {ifiiriim
duyulur. Hastalarda genellikle hepatomegali vardir. Telede genis sag atrium ve
kardiyomegali vardir. Tam1 ekokardiyografi (EKO) ile konur. Yenidogan doneminde
destekleyici tedavi uygulanir. Bu donemde en onemli mortalite nedeni ciddi trikiispid

yetersizligi ve pulmoner hipoplazidir.

2.1.3.3.4. Total Pulmoner Venéz Doniis Anomalisi: Pulmoner venler ve sol
atriyum arasinda dogrudan iligki yoktur. Pulmoner venler sistemik venoz yapilara veya
sag atriyum icine acilir. Klinik 6zellikler pulmoner darlik olup olmamasina gore degisir.
Dogumdan beri hafif bir siyanoz vardir. Siit cocuklarinda biiytime geriligi, sik akciger
enfeksiyonu ile birlikte konjestif kalp yetmezligi sik goriiliir. S2 genis cifttir. Sternum
sol iist kenarinda genelde 3/6 sistolik ejeksiyon iifiiriimii duyulur. Telekardiyogramda
sag atriyum ve sag ventrikiilden kaynaklanan orta-agir kardiyomegali ve pulmoner
damar golgelerinde artis vardir. Bazi tiplerinde kardan adam belirtisi veya 8 sekli

goriilebilir. Tedavisi cerrahi onarimdir.

2.1.3.3.5. Tek Ventrikiil: Her iki AV kapak ana tek ventrikiil odacigina acilir ve
ana odacik foramen yoluyla rudimanter odaciga baglanir. Aorta rudimanter odaciktan
cikar. Tek ventrikiilde tam karisim oldugundan sistemik arteryel satiirasyon baslica
pulmoner kan akiminin miktariyla belirlenir. Dogumdan itibaren degisen derecelerde

siyanoz goriiliir.

11



2.1.3.3.6. Pulmoner Atrezi: Bu hastalarda pulmoner kapak atreziktir. %20
olguda sag ventrikiil ¢ikis yolunda miiskiiler tip atrezi bulunur. Kapak anulusu ve ana
pulmoner arter hipoplastiktir. Sag ventrikiiliin boyutlar1 hastadan hastaya degisir ve sag
kalim ile iligkilidir. Dogumdan itibaren ciddi siyanoz vardir. Takipne goriiliir ve S2
tektir. Sag atriyal hipertrofi siktir. Ekokardiyografide hareketsiz atretik pulmoner kapak
varligi farkedilebilir. Uygun tedavi edilmeyen hastalarin yaklasik yaris1 ilk aymn
sonunda duktus arteriosuzun spontan kapanmasiyla kaybedilir. Tan1 konuldugunda
prostoglandin E1 (PGEl) infiizyonu baglanmali miimkiin olan en kisa tedavi

uygulanmalidir (1,22).

2.1.3.3.7. Trikiispit Atrezisi: Trikiispit kapak atretik, sag ventrikiil
hipoplastiktir. Yasamin devami i¢in beraberinde ASD, VSD veya PDA gibi defektler
gereklidir. Dogumdan itibaren ciddi siyanoz vardir. Siit ¢ocuklarinda hipoksik ndbet
Oykiisii ve ilerleyen donemlerde comaklagma goriilebilir. S2 tektir, genelde trikiispit
atrezisine eslik eden (ASD, VSD, PDA vs) patolojilere ait iifiirlimler duyulur.
Elektrokardiyogramda superior QRS aks1 goriiliir. Genelde sol ventrikiil hipertrofisi
bulunur. Ciddi siyanozu olan trikiispit atrezili yenidoganlara kalp kateterizasyonu veya

ameliyattan 6nce PGEI infiizyonu baslanmalidir.

2.1.3.3.8. Trunkus Arteriozus: Kalpten tek bir biiyiik arter ¢ikar. Pulmoner
arterler trunkal arterden ayrilarak dallanir veya ayri ayn ¢ikar. Trunkus arteriozusa
genellikle genis, perimebrandz infundibuler VSD eslik eder. Hastalarin %30’unda sag
aortik ark mevcuttur (14). Siyanoz dogumdan hemen sonra vardir. Konjestif kalp
yetmezligi bulgulari dogumdan sonra giinler veya haftalar iginde gelisir. Siit
cocuklarinda siyanozla birlikte dispne, beslenme giicliigii, gelisme geriligi, sik solunum
yolu enfeksiyonu goriiliir. Periferik nabizlar sicrayicidir, genis nabiz basinci eslik eder.
Prekordiyum hiperaktiftir. Sistolik klik duyulur, S2 tektir. Genelde sol sternal kenar
boyunca VSD’yi diisiindiiren hasin sistolik iifiirim duyulur. Elektrokardiyogramda aks
normaldir, genelde biventrikiiler hipertrofi saptanir. Tedavi edilmeyen cocuklarin biiyiik
cogunlugu ilk bir yilda kaybedilir. Ameliyat edilene kadar dijital ve diiiretiklerle
dekonjestif tedavi verilir ve hastanin genel durumu uygunsa miimkiin olan en kisa

sirede cerrahi tedavi uygulanir.
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2.2. Atriyal Septal Defekt (ASD) Tanim

Atriyal septal defekt (ASD), atriyal septumda, sol ve sag atriyumlar arasinda
anormal santa izin veren, iki atriyumun birbiriyle baglantili olmasi seklinde tanimlanan
bir defekttir. Defektin lokalizasyonuna gore “Sekundum atriyal septal defekt”(fossa
ovalis defekti), “Ostiyum primum tip atriyal septal defekt”, “Siniis venozus tip atriyal
septal defekt” ve “koroner siniis tipi atriyal septal defekt” olmak iizere dort farkl
sekilde goriilebilir. Defektlerin tiimii gercek interatriyal septumda yer almiyor olsalar da
benzer sekilde interatriyal baglantiya neden olurlar. izole veya diger konjenital kalp

hastaliklari ile birlikte goriilebilirler (12).

2.3. ASD Epidemiyoloji

Atriyal septal defekt izole anomali olarak tiim konjenital kalp hastaliklarinin
%5-10"unda goriiliir. Konjenital kalp hastaligi olan cocuklarin yaklasik %30-50’sinde
kalp defektinin bir pargasi olarak ASD bulunur (13). Kizlarda erkeklerden iki kat daha
fazla goriiliir. En sik goriilen sekli ostiyum sekundum tip defektlerdir Sekundum
ASD’lerin, kardiyak anomaliler arasindaki goriilme sikliginin %6-10 oldugu,
ekokardiyografik calismalarda ASD insidansinin %0,2 gibi yiiksek oranlarda saptandigi
bildirilmektedir (15,16).

2.4. Genetik

Atriyal septal defektler sporadik vakalar olarak goriilmekte ise de otozomal
dominant kalittm goOsteren, genetik olarak heterojen familyal ASD tipleri de
bilinmektedir (17).

Li ve ark. (18) bir komponenti ASD olan, iist ekstremite anomalileri ile birlikte
olan ve yiiksek penetransli otozomal dominant kalittm paterni gosteren Holt-Oram
sendromuna, Brachyury (T) gen ailesinin bir iiyesi olan TBXS5’teki mutasyonun sebep
oldugunu gostermislerdir.

NKX2.5 ve GATA4 genlerindeki heterozigot mutasyonlarin, familyal ASD’lerin
bir alt kiimesi i¢in sebep olabilecegi, bu iki mutasyonun 6zellikle izole ASD olmak

tizere degisik konjenital kalp hastaliklarina neden olabilecegi gosterilmistir (19-22).
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Genetik danisma icin familyal formlarin taninmasi 6nemli olup ASD goriilme riski,
stk goriillen sporadik ASD formunda %3 iken, familyal ASD formlarinda %50
oranlarina ¢ikmaktadir.

Otozomal dominant gecisli Noonan sendromlu olgularin %?25’inde ASD
goriilmekte, atrioventrikiiler septal defektlerin primum ASD komponenti, Down
sendromu, Di George sendromu ve otozomal resesif gecisli Ellis-van Creveld sendromu

ile birlikte goriilmektedir (22).

2.5. Embriyoloji

Interatriyal ve interventrikiiler septum, intrauterin hayatin 27-37. giinleri
arasinda olusur. Primitif atriyumda, 4 hafta sonunda ortak atriyum tavanindan liimene
dogru septum primum V seklinde uzanarak ortak atriyumu béler (23). Uzantimin iki
ayag atriyoventrikiiler kanaldaki endokardiyal yastiklara dogrudur ve iki ayagi arasinda
kalan acgikliga “ostiyum primum” denir. Ostiyum primum, gelisen endokardiyal
yastiklar kapatir. Bu arada septum primum iizerinde porlar belirir. Bu porlarin
birlesmesiyle “ostiyum sekundum” olusur. Septum sekundum, septum primumun sag
atriyal tarafinda anterosiiperiyorundan yarimay seklinde postero-inferiyora dogru
gelisir. Septum sekundum hicbir zaman septumu tamamen 6rtmez. Septum sekundum
iizerinde olusan bu acikliga “foramen ovale” denir. Intrauterin hayatta foramen ovale
araciligiyla sagdan sola sant akim mevcuttur. Septum primumun sol atriyal tarafta kalan
kismi foramen ovale kapakc¢igini olusturur ve post-partum donemde sol atriyal basincin
yiikselmesiyle foramen ovaleyi kapatir. Otopsilerde patent foramen ovale, %25-30
oraninda goriiliir. Ger¢cek ASD ise septal gelisimdeki bir defektten veya septum
primumun asirt rezorbsiyonu sonucu septum sekundumun ostiyum sekundumu
kapatamamasindan kaynaklanir. Septum primum olusmaya basladig1 sirada septumun
sol atriyal tarafinda tek bir pulmoner ven orifisi belirir. Bu ven gelisen akciger
tomurcuklarinin venleri ile birleserek sayica dorde ulasir. Gelisimini tamamlamis kalpte
sol atriyumun posteriyor diizgiin kismi pulmoner venden koken alirken, orijinal primitif
sol atriyum trabekiiler kism1 olusturur. Sag atriyumun trabekiiler kismini ise pektinat

kaslar olusturur.
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2.6. Atriyal Septal Defekt Tipleri

2.6.1. Ostium Primum ASD

Primum ASD, her vakada atrioventrikiiler septal defekt (AVSD) kompleksinin
bir parcasidir. Atrioventrikiiler septum ve endokardiyal yastiklarin gelismesinde
bozukluk sonucu olusan AVSD, tek atrioventrikiiler annulus ve ortak atrioventrikiiler
bileske ile karakterizedir. Endokardiyal yastiklarin fiizyon bozuklugu sonucu
embriyolojik atrioventrikiiler kanalda atrioventrikiiler kapagin siiperior ve inferior
‘bridging’ yaprakciklart olusur. Parsiyel AVSD’de bridging yaprakciklarin birbirine
baglanmas1 veya yapismasi sonucu ortak atrioventrikiiler bileskede ayr1 ayr1 sag ve sol
atrioventrikiiler kapaklar olusur, ancak sol atrioventrikiiler kapak tipik olarak 3
yaprakciklidir. Bridging yaprakgiklar inferiorda ventrikiiler septumun Kkristasina,
interventrikiiler santa izin vermeyecek sekilde tutunduklarinda, sol atrioventrikiiler
kapagin septuma tutunma yerinin inferiora, sag atrioventrikiiler kapakla ayni diizeye
displase olmasi ve atrioventrikiiler septumun defektif olusu nedeniyle olusan interatriyal
komiinikasyon primum ASD adini alir. Atrioventrikiiler nod posteriora yerlesmistir. Sol

atrioventrikiiler kapakta kleft varlig1 ve siklikla kapak yetersizligi goriiliir (22,24-26).

2.6.2. Siniis Venozus tip ASD

Vena kava superior ve vena kava inferior ile sag pulmoner venleri ayiran
atriyum duvarinin gelisim bozuklugu sonucu olusur. Bu defektler siklikla vena kava
superiyor ve nadiren vena kava inferiyor’un agzinda yer alirlar. Hemen daima pulmoner
venoz doniis anomalisi ile birlikte bulunurlar, sag pulmoner venlerden biri veya nadiren

tiimii sag atriuma acilir (12,23).

2.6.3. Koroner Siniis tipi ASD

Koroner siniisiin sag atriyal orifisinin olmas1 gereken yerde lokalize olan bu
defekt, ASD’lerin en nadir goriilen tipidir. Genellikle sol atrium tavanina agilan bir
persistan siiperior vena kava ile birliktedir. Koroner siniis-sol atrium aras1 defekti
(unroofed koroner siniis) vardir ve bu durumda koroner siniisiin sag atriyal orifisi

interatriyal bir komiinikasyon gorevi yapar (12,23).
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2.6.4. Ostium Sekundum ASD (Fossa Ovalis Defektleri )

Gergek atriyal ‘septal’ defektler, fossa ovalisteki defektler olup sekundum ASD
olarak isimlendirilirler. Esasen septum primumdan kaynaklanan bir yapi olan flap
valvin yoklugu, eksikligi veya perforasyonu sonucu olusurlar. Flap valv perfore ise

fossa ovaliste birden fazla ASD olusur (17,23-26).

2.7. Atriyal Septal Defektlere Eslik Eden Anomaliler

Bazi hastalarda ASD ye interatriyal septal anevrizma olusumu eslik eder. Fossa
ovalis valvinin dokuca fazlalig1 nedeni ile meydana gelir. Atriyal septumun sag ve sol
atriyum icine dogru >10 mm uzanmasidir. Atriyal septal anevrizmalar infantlarda daha
stk goriilmekte, zamanla regrese olmaya egilimli oldugu diisiiniilmekte, sekundum
ASD’lerin spontan kapanmasinda rol oynadigi ileri siiriilmektedir. Patent foramen ovale
tanis1 alan olgularda, sekundum ASD ve mitral valv prolapsusu (MVP) daha sik
goriilmektedir (12,23).

Atriyal septal defektli olgularin %]14’iinde birlikte pulmoner vendz doniis
anomalisi goriilmekte, siniis venozus tip ASD’lerde, pulmoner ven6z doniis anomalisi
goriilme siklig1 %83, sekundum ASD’lerde %3 olarak rapor edilmektedir(12,23).

Mitral Valv Prolapsusu, mitral kleft, mitral yetersizligi (MY), trikiispit
yetersizligi (TY), ventrikiiler septal defekt (VSD), patent duktus arteriozus (PDA),
pulmoner stenoz, aort koarktasyonu, atriyal septal defekt ile birlikte sik goriilen diger
kardiyovaskiiler sistem anomalileridir (25).

Primum ASD’li olgularda diger ASD tipleri, Atriyal izomerizm, VSD, PDA,
pulmoner stenoz, sol ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonlari, aort koarktasyonu birlikte

goriilebilmektedir (22).

2.8. Patofizyoloji

2.8.1. ASD’nin Hemodinamik Etkileri

Biiyilik bir interatriyal baglanti durumunda soldan saga sant, sag atriyum, sag

ventrikiilde voliim yiiklenmesine neden olur ve sag atriyum ve ventrikiiliin

dilatasyonuna neden olur. Sag atriyum ve ventrikiildeki voliim artis1, hipertrofiye neden
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olur. Trikiispit ve pulmoner anuluslar karakteristik olarak dilate olurlar ve kapaklar ise
genellikle yetersiz olup ikincil bir hemodinamik etkiye neden olurlar. Santral pulmoner
arterlerdeki dilatasyon goriilen diger bir degisikliktir. Izole sekundum tipi ASD’lerde
sol ventrikiil geometrisi; sol ventrikiil duvar kalinlig1 ile sol ventrikiil kitlesi normal
olma egilimindedir. Kardiyak iletim dokularindaki diizen ile koroner arterlerin kdkeni

ve dagilimi da normaldir (27).

2.8.2.Pulmoner Damarlarda Goriilen Hemodinamik Degisiklikler

Kronik voliim yiiklenmesi, pulmoner damar yataginin tamaminda dilatasyona
neden olur. Miiskiiler pulmoner arter ile pulmoner venlerdeki medial hipertrofi bariz
olmakla birlikte boyutu ise genellikle vaskiiler dilatasyon ile maskelenmistir (28).

Pediatrik popiilasyonda pulmoner hipertansiyon siklig1 tam olarak bilinmese de
son calismalarla bazi veriler elde edilmistir. Hollanda’da yapilan bir c¢alismada
cocuklarda pulmoner hipertansiyonun yillik insidanst 63,7/1000000 bulunmustur.
Konjenital kalp hastaliklar1 ile iligkili pulmoner hipertansiyon insidansi ise hem
Hollanda’da hemde Yeni Zellanda’da 2,2/1000000°dir (29). Sekundum tipi ASD’si
olan eriskin hastalarin %10’undan azinda kronik, siddetli ve irreversibl hipertansif
pulmoner damar hastalifn gelisir. Yasli hastalarda kronik pulmoner venoz
hipertansiyonun (sol ventrikiil hipertrofisi ya da yetmezligine bagli) ya da kronik
hipoksik pulmoner hipertansiyonun (kronik obstriiktif ya da interstisyel pulmoner
hastaliga bagli) ayn1 anda bulunmasi, interatriyal iletisimin bulundugu pulmoner damar

hastaligina neden olabilmektedir.

2.8.3.Sant Fizyolojisi

Atriyal septal defekt icinden olan sant defektin biiyiikligi ve sag ventrikiil
kompliansi ile iligkilidir. Defekt i¢indeki akim yonii, primer olarak kardiyak dongii
sirasindaki sag ile sol atriyumlar arasindaki basing farkliliklar ile iligkilidir ve atriyum
basinglari ise ventrikiillerin goreceli uyumlari ile tayin edilmektedir (13).

Sag ventrikiil sola gore daha biiylik olup sag atriyumdaki doluma kars1 daha
diisiik dirence neden olmaktadir. Kardiyak dongiiniin biiyilk boliimiinde sol atriyum
basinct saga gore daha yiiksek olmasi nedeni ile daha c¢ok soldan saga sant

goriilmektedir. Duyarli teknikler yolu ile inferior vena kavadan geri donen ve venrikiiler
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kontraksiyonun baslangicinda veya erken diyastol sirasinda defekt icinden gecen bir
kanin sonucu olarak kiiciik bir sagdan sola sant tespit edilebilmektedir. Erken siit
cocuklugu doneminde sag ventrikiil basinci yiiksek ve sag ventrikiil kalin ve sert olup
soldan saga sant olusumu minimaldir.

Yasamin ilk haftalarinda pulmoner damar direnci azalir, sag ventrikiil daha
uyumlu duruma gelir ve soldan saga santin miktart artar. Pulmoner kan akimi genelde
normalin {i¢ ile dort katina ¢ikar, bununla birlikte pulmoner arter basinci hafif derecede

artar ve pulmoner diren¢ normal sinirlar i¢inde kalir (30).

2.9. Klinik Bulgular

2.9.1. Semptomlar ve Fizik Muayene Bulgular:

Atriyal septal defektli infantlar genellikle asemptomatiktir. 6-8 haftalik iken
pulmoner odakta duyulan yumusak sistolik ejeksiyon iifiirlimii ve sabit-genis S2
ciftlesmesi duyulur (13). Ekokardiyografik degerlendirme icin hastalarin refere edildigi
yas ortalama 6 ay civarindadir. Okul 6ncesi ¢ocuklarda orta diizeyde sol — sag sant olan
hastalara genellikle asemptomatiktir. Biiyiikk sol-sag sant varlifinda yorgunluk ve
dispne, yillar icerisinde pulmoner arterial hipertansiyon, atriyal aritmiler goriilebilir.
Hemen hemen tiim ASD’li hastalar hayatin altinc1 dekatindan sonra semptomatik hale
gelirler. Tedavi edilmemis ASD’lerin dogal siireci icinde fonksiyonel trikiispit
yetersizligi ve siklikla sag ventrikiil yetersizligi ile baglantili olarak hastalarda ilerleyen
yaslarinda atriyal fibrilasyon gelisir. Oliim genellikle kalp yetmezligi ve tromboembolik
inmeye bagli goriilmesine ragmen bazi hastalarin ileri yaslara kadar sag kaldigi da
goriilmiistiir (31).

Nadiren ASD’li siit c¢ocuklarinda gelisme geriligi, tekrarlayan akciger
enfeksiyonlart ve kalp yetmezligi gorilebilir (32). Primum ASD’lerde sol
atrioventrikiiler kapak yetersizligi nedeniyle konjestif kalp yetersizligi (KKY) daha sik
goriiliir. Kalp yetersizligi veya pulmoner hipertansiyonu olmayan, asemptomatik, ancak
agirlik veya boy z skoru <-1 olan hastalar ortalama 4 yasinda opere edildikten sonra
izlendiklerinde z degerlerinin 2 yil i¢inde 0,5 arttig1 belirlenmistir (33).

Fizik muayene bulgulari, defektin biiyiikliigiine, soldan saga santin derecesine,
her iki ventrikiilin diyastolik ©Ozelliklerine, pulmoner ve sistemik dolasimin relatif

direncine baghdir. Hastalarda prekordiyum belirgin, kalp hiperdinamiktir. Atriyal septal
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defektli hastalarda olusan kalp ifiirlimii atriyal diizeydeki sant nedeni ile olusmaz.
Atriumlar aras1 basing farki kiiciik oldugundan, sant sistolde ve diyastolde devam eder.
ASD’de duyulan iifiirim pulmoner kapaktan kaynaklanir, normal boyutlu kapaktan
gecen kan akiminin artmasi, pulmoner kapakta goreceli bir darlik meydana getirir. Bu
yiizden, iifiiriim sistoldedir ve en iyi pulmoner kapak bolgesinde duyulur. Sant fazla ise,
trikiispit kapaktan gecen kanin artmasi, bu kapakta goreceli darlik olusturur ve
sternumun sol alt kenarinda diyastolik iifiiriim duyulur. Atriyal septal defekteki ikinci
kalp sesi intervali inspiryum ve ekspiryum boyunca sabit ve genistir. Atriyal septal
defektin karakteristik bulgusu olan S2’de genis ciftlesme kismen sag dal blogundan
kaynaklanir. Sag dal blogu, hem sag ventrikiil elektriksel depolarizasyonunu hem de
ventrikiil kontraksiyon siiresini uzatarak pulmoner kapagin kapanmasim geciktirir. Ek
olarak genis atriyal sant, sag kalbe sistemik venoz doniisteki solunum ile iliskili
degiskenlikleri yok eder ve bu nedenle S2 sabit olarak cift duyulur (34).

Sant fazla (Qp/Qs oranm1 > 1.5) olmadik¢a ASD’nin klasik oskiiltasyon bulgulari
ortaya cikmayabilir. Sag ventrikiil komplians1 iyi degilse (siit cucuklar1 ve oyun
cocuklarinda) genis bir defekt olsa dahi oskiiltasyon bulgular1 bulunmayabilir. Atriyal
septal defektin oskiiltasyon bulgular1 hafif valviiler veya infundibiiler pulmoner stenoz
ve idiopatik pulmoner arter dilatasyondakine benzeyebilir. Tiim bu hastaliklarda sistolik
ejeksiyon iiftirimii duyulur, fakat ASD’de solunumla S2’nin degismesi, pulmoner
ejeksiyon kligi duyulmasi veya trikiispit akim iifiiriimiiniin kaybolmasi ile ayirt edilir.
Ostium primum defektli ve mitral kleftin eslik ettigi hastalarda apikal pansistolik
yetersizlik Ufiirimii duyulabilir. Pulmoner arteryel hipertansiyon ve sag ventrikiil
hipertrofisi gelisen hastalarda S4 duyulabilir. Midsistolik iifiiriim yumusak ve kisadir,
triklispit akim {fiirimii kaybolur, S2’nin genis ve sabit c¢iftlesmesi kaybolur, P2
sertlesir.

Atriyal septal defekt asiyanotik bir lezyondur ve hastalarin saturasyonlari
normaldir. Nadiren siddetli pulmoner hipertansiyonlu olgularda atriyal sant tersine
(Eisenmenger sendromu) donebilir. Bu hastalarda siyanoz ve ¢omak parmak ortaya

cikabilir (35).
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2.10. Tanisal Teknikler
2.10.1. Radyografi

Kalp genellikle biiyiimiis olup kardiyotorasik oran 0,5 iizerine ¢cikmustir. Frontal
goriintiide sag atriyum biiyiimesine bagli saga dogru konveksitenin belirginlesmesi ayni
zamanda apeksin cekilmesine neden olan sol kardiyak sinirdaki belirginlesme
gosterilmektedir.

Lateral goriintiide sag ventrikiil dilate olarak retrosternal boslugu
doldurmaktadir. Sag ventrikiil genislemesi sternumun {ist {icte birlik boliimiiniin
anteriora dogru biikiilmesine neden olabilmektedir. Aortik ark kiiciliktiir fakat ana
pulmoner arter ile dallar1 biiylimiistiir. Pulmoner arterdeki kan akiminin artisina bagh
olarak pulmoner damar golgesinde artis olur ve pulmoner vaskuler izler artar. Onemli
sant varliginda pulmoner arter segmentinde belirginlesme ve pulmoner vaskiilaritede
artis saptanabilir. Pulmoner vaskiiler hastalikta pulmoner arterler oldukca genisler ve
periferik akciger alanlar1 saydam goriiliir (23). Sekil 2.1’de ASD’li bir hastanin kalp

telekardiyogrami goriilmektedir.

Sekil-2.1 Sekundum ASD’li Bir Hastaya Ait Telekardiyogram.
(Bu telekardiyogramda pulmoner vaskiilaritede artis ve pulmoner arter segmentinde

hafif belirginlesme mevcut).
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2.10.2. Elektrokardiyografi

Atriyal septal defekt tanis1 alan hastalarin EKG’lerinde genellikle normal siniis
ritmi mevcuttur, bununla birlikte erigskin hasta grubunda atriyal flutter veya fibrilasyon
gibi supraventrikiiler aritmiler bulunabilir (36).

Hastalarin biiyiik boliimiinde ortalama frontal diizlem QRS aksi tipik olarak saga
dogru olup 95 ile 170 derece arasinda degismektedir. PR intervali birinci derece
Atriyoventrikiiler (AV) bloga yol agan intraatriyal bazen de AV iletim gecikmesi
ozellikle ileri yas hasta grubunda gozlenebilir (37).

Hastalarin  yaklasik %50’sinde sag atriyum dilatasyonuna sekonder P
dalgasindaki degisiklikler goriilebilir. V1 derivasiyonunda ozellikle sag ventrikiiliin
yiiklenmesini gosteren bulgular 6rnegin rSR’ ya da RSR’ paterni (inkomplet sag dal

blogu paterni) mevcuttur. QRS kompleksi siiresi 0.10 saniye ya da daha diisiiktiir ve

V1’deki derivasyonunda R dalga amplitudu artmistir.

Sekil-2.2 Sekundum ASD’li Bir Hastaya Ait EKG (EKG’de siniis ritminde kalp tepe
attmi 90/dk, sag aks V1 de sag ventrikiil genislemesine bagli r'SR centiklesmesi

mevcut).
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2.10.3. Transtorasik Ekokardiyografi

Iki boyutlu ekokardiyografide atriyum seviyesindeki soldan saga santa bagh
olarak kalbin sag tarafindaki voliim yiiklenmesi, sag atriyum ve sag ventrikiil
boyutundaki artis ile ve paradoksik ventrikiil septal hareket ile karakterizedir (38).

Atriyal septal defektin boyutu, sekli ve yerlesimi ile komsu yapilar ile olan
iliskisinin degerlendirilmesi i¢in atriyal septumun farkli acilardan goriintiilenmesi
gereklidir. Vena kava siiperior ve vena kava inferior, pulmoner venler ve koroner siniis
defekti ile olan iliskisinin degerlendirilmesi i¢in 6zen gosterilmelidir.

Atriyal septal defektin hemodinamik sonuclarinin (sag ventrikiiler yiiklenmesi
gibi) ve eslik eden herhangi bir anormallik olup olmadiginin (mitral kapak prolapsusu,
persiste sol vena kava siiperior ya da pulmoner vendz doniis anomalisi gibi) tespit
edilmesi i¢in dikkatli ve farkli diizlemlerde bakilmas1 gerekir. Sonugta iki boyutlu EKO
teknigi; sag atriyal ve sag ventrikiildeki boyut artisinin gosterilmesi, ASD’nin direkt
olarak gosterilmesi, atriyal septumun ortasindaki ayrilma ile karakterize olan sekundum
tipi atriyal septal defekt tanisina imkan saglar ayrica, atriyal septumun altindaki bir
defekt ile karakterize primum tipte ASD tanis1i konmas1 ve posteriosiiperior atriyal
septumdaki defektin gosterilerek siniis venozus tipi ASD’nin taninmasina imkan saglar
(39).

Gercek defektlerin artefakta bagli olan goriintii kirliliginden ayirt edilmesi i¢in
farkli bakis acilariyla inceleme yapilmalidir. Ozellikle sag atriyum ve sag ventrikiil
dilatasyonunun ayiriminin yapilmasinda yardimci olabilir.

Subkostal dort odacikli goriintiileme, anteriosuperior aks boyunca atriyal
septumun vena cava inferior bolgesinden AV  kapak bolgesine kadar
degerlendirilmesine imkan saglamaktadir. Bu acgida septum ultrason dalgalarina
neredeyse dikey olacak sekilde durmaktadir ve bu nedenle de ekipmanin aksiyel
cOziinlirligli yoniinde goriintiilenmektedir. Sonug olarak fossa ovalis bolgesindeki ince
atriyal septum alan1 6zellikle iyi bir sekilde goriintiilenmekte, bu da gercek bir defektin
artefakta bagh goriintii kirliligi ile ayrismasinda yardimei olmaktadir. Bu nedenle fossa
ovalis bolgesindeki defektin gosterilmesi i¢in dort odacikli subkostal goriintii ideal bir
yontemdir (40,41).

Subkostal dort odacikli goriintiilerde atriyal septumun orta boliimiinde ostium

sekundum tipi ASD’ler gosterilebilir. Bu defektler tiim kesitlerde septal doku tarafindan

22



stnirlandirilmaktadir. Bunun yam sira bu goriintii siiperior vena cava tipi ASD’lerin
sekundum tipi defektlerden ayirt edilmesine de olanak saglamaktadir.

Subkostal dort odacikli goriintii ayrica pulmoner venlerin kalbe girislerinin
degerlendirilmesine imkan saglar, ozellikle siniis venozus tipi ASD’lerde pulmoner
venlerin kalbe giris anomalilerin insidansi yiiksektir, bu nedenle pulmoner venoz
drenajin degerlendirlmesi cok dnemlidir.

Kontrast ekokardiyografi ile baz1 durumlarda soldan saga ve sagdan sola santin
tipi ve goreceli olarak derecesi ortaya konabilmektedir. Bu goriintii yontemi ile sol
atriyum ve sol ventrikiildeki kontrast kabarciklarinin gosterilmesi ile sagdan sola santin
varlig1 en iyi sekilde belirlenmektedir. Soldan saga sant ayrica negatif kontrast etkisi ile
gosterilebilir (42). Pulse Doppler ekokardiyografi, ASD’si olan hastalarda sagdan sola
dogru olan santin tespit edilmesi i¢in 0zellikle yararhdir (43,44).

Artriyal septal defektin eslik ettigi kompleks konjenital kalp hastaligi (biiyiik
arterlerin transpozisyonu gibi) olan hastalarda komplike ve siklikla cift yonlii
interatriyal sant Ozelliklerinin gosterilmesi icin Pulse Doppler ekokardiyografi
yararhdir.

Renkli akim goriintiilenmesi ASD’deki santin tespit edilmesi icin kullanilabilir.
Kardiyak odacik icindeki sant akimmin gosterilmesi icin yararhdir. Ozellikle atriyal
septumun direkt goriintiilenmesinde teknik olarak yetersizlik s6z konusu oldugunda
ASD varliginin dogrulanmasi1 ve fossa ovalis ince boliimiindeki gercek ASD’nin

artefakta bagl goriintii kirliliginden ayirt edilmesinde kullanilir.

2.10.4.Transozofageal Ekokardiyografi (TEE)

Siit cocugu ve ¢ocuklardaki tiim ASD tiplerine tan1 koymak ve degerlendirmek
icin iki boyutlu EKO kullanilmistir. Siipheli olgularda TEE ile tiim atriyal septumda
goriintiilenme saglanabilir.

Transozefagial ekokardiyografi goriintiileme yolu anormal pulmoner venoz
baglantilarinin eslik ettigi ya da etmedigi siniis venozus tipi ASD defektlerde ve multipl
ASD’ler i¢in en yararli tekniktir (44).

Cocuklardaki kardiyak kateterizasyon tekniklerinin  ozellikle invaziv
kateterizasyon  ¢esitliligi, Trans6zofageal EKO uygulanmasi kadar yaygin
kullanilmaktadir. Atriyal septal defektin cihaz yardimi ile kapatildigi hastalarda ASD ile

cok sayida defektin belirlenmesi, defekt boyutunun 6l¢iilmesi ve okliizyon yapici aracin
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uygun bir sekilde yerlestirilip yerlestirilmediginin belirlenmesi icin TEE basarili bir
sekilde kullanilmistir. Kullanilan her aracin yeri fluroskopiye nazaran TEE ile daha
siklikla ve uygun bir sekilde belirlenmistir.

Atriyal septal defektin cihaz yardimi ile kapatilmasi sirasinda transdzofageal
EKO kullanilmasi bu prosediiriin temel bir bilesenidir. Atriyal septal defekt
kapatildiktan sonra rezidiiel sant olup olmamasi TEE araciligi ile incelenmektedir ve
gerektigi yerde kontrast esliginde TEE kullanilarak rezidiiel sant ile ilgili optimal
inceleme yapilabilir (45).

2.10.5. Uc Boyutlu Ekokardiyografi

Iki boyutlu ekokardiyografiden elde edilen bilgiler 1s18inda tiim anatominin
ortaya konmasi zordur. Diger taraftan voliimiin gosterildigi goriintiilerin kullanildig: {i¢
boyutlu EKO ile goriintii tercihi saglanmakta ve ozellikle defektin boyutu ve sekli ile
kenar uzunlugu olmak iizere ASD’nin morfolojik 6zellikleri agik bir sekilde ortaya
konmaktadir.

In vitro ¢alismalarda ASD’nin boyutu, sekli ve pozisyonu ile iliskili bu yorumlar
gecerlidir. Bunun yam sira ii¢ boyutlu goriintiiniin dinamik olarak gosterilmesi ile
atriyal septumdaki hareket ve kardiyak dongii sirasinda defekt boyutundaki degisiklikler
de gosterilebilmektedir.

Kateter okluzyonu sirasinda cihazin pozisyonu, cihazin sistemik venler, AV
kapaklar ve koroner siniis gibi intrakardiyak yapilara dogru uzaysal yoneliminin
degerlendirilmesi hizlandirilmaktadir (46).

Atriyal septal defektlerin, boyut ve lokalizasyonlarinin belirlenmesi magnetik
rezonans goriintiilleme (MRI) ile de yapilabilmekte ise de kiiciik defektler icin MRI’nin
kullanim1 sinirhidir. MRT nin biiyiik avantajlarindan biri, RV boyutunun, hacminin ve

fonksiyonunun kantitatif olarak belirlenmesidir (23).

2.10.6. Kardiyak Kateterizasyon

Cocuk hastalarda komplike olmamis bir ASD varligi invaziv olmayan
tekniklerle gosterilebilir. Bu nedenle tanmi i¢in rutin kardiyak kateterizasyon gerekli
degildir(47). Pulmoner vaskiiler hastalik veya eslik eden kardiyak defektleri gostermede

gerekli olabilir. Atriyal septal defekt varliginda sag atriumda, vena kava siiperiyor
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(VCS) ve vena kava inferiyor (VCI)’dan daha yiiksek oksijen (O2) saturasyonu vardir.
Sag atriyumda oksijen satiirasyonu, VCS’a gore bir seri kan orneginde %10, iki seride
%5 artig gosteriyorsa ASD diisiiniiliir. Bununla birlikte trikiispit yetersizligi ile birlikte
olan ventrikiiler septal defekt, sol ventrikiil sag atrium iligkisi, parsiyel veya komplet
atriyoventrikiiler septal defektte de benzer bulgular saptanabilir.

Biiyiik defektlerde; sag atriyum ile sol atriyum basinclart esittir. Genellikle sag
ventrikiil sistolik basinclar1 25-35 mmHg gibi hafifce yiikselmistir. Orta biiyiikliikteki
defektlerde; pulmoner arter basinci hafif artmis veya normaldir (< 15-30 mmHg).
Kiiciik defektlerde pulmoner arter basincinda hafif bir artis saptanabilir (22,48).

Sag iist pulmoner venin agzina dort bosluk pozisyonda kontrast madde verilerek
sekundum, primum, siniis venozus ASD’ler gosterilebilir. Anormal pulmoner venoz

doniis diisiiniildiigiinde, selektif pulmoner arter enjeksiyonlar1 yapilmalidir.

2.11. Prognoz

Cok biiyiik bir defekt olmadik¢a ve diger kardiyak defektler eslik etmiyor ise
ASD’lerin seyri genellikle iyidir. Atriyal septal defektli hastalar erken c¢ocuklukta
asemptomatik ve cogunlukla gelisimleri normaldir. Orta biiyiiklikkte ASD’si olan
hastalarin bircogu, asemptomatik olarak 4., 5., 6. hatta 7.dekat’a kadar yasarlar (27,28).

Sekundum ASD’ler spontan olarak kapanabilir, kapanmadan kalabilir veya
biiyiiyebilirler. ilk 4 yastaki kiiciik sekundum ASD’li hastalarda defektin kendiliginden
kapanma oranin %87 olarak rapor edilmistir. Ostium primum ve sinus venozus tip
ASD’ler spontan kapanmazlar.

Uc ayliktan once tam konan 3 mm’den daha kiiciik ASD’lerin tamaminin, 3-8
mm arasinda olan sekundum ASD’lerin %80’inin, 18 aylhiga kadar, kendiliginden
kapandigi, 8 mm’den daha genis ASD’lerin ise kendiliginden kapanmadig1 veya nadiren
kapandig: bilinmektedir. Renkli Doppler inceleme ile saptanan kiigilk ASD’ler gercek
ASD olmayabilir; sadece inkompetan foramen ovale olabilirler. Bir prospektif eko
caligmasinda interatriyal septumda 3-8 mm agiklik saptanan yenidogan bebeklerin
%?24’tinde acikligin ilk 1 haftada kapandig: belirlenmistir (30). Arastirmacilar (31) 101
infant1 (yas ortalamas1 26 giin) 9 ay siire ile izlemisler, 3 mm den kiiciik 32 ASD’nin
tamaminin spontan kapandigini, 3-5 mm. ASD’lerin %87 ‘sinin, 5-8 mm ASD’lerin
%80’inin kapandigini, 8 mm ve daha genis ASD’lerin kapanmadigin1 saptadiklarini

rapor etmisler (28), 3 mm den kiiciik ASD’lerin izlenmesinin gerekli olmadigini, 3-5
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mm olanlarin 12. ayda, 5-8 mm olanlarin 15. ayda degerlendirildiginde >%8&0’inin
kapanmis olacaginin beklenecegini 6ngormiisledir.

Diizeltilmeyen ASD hastalarinda soldan-saga sant, sag kalp voliim artisina sebep
olur. Uzun donem iginde sag kalp voliim artisi, sag atrium ve sag ventrikiil
dilatasyonuna ve pulmoner kan akim artisina neden olur. Bu da tedavi edilmeyen
hastalarda pulmoner hipertansiyona ve sag kalp yetmezligine sebep olabilir (3).
Patolojik pulmoner hemodinami, akciger yapisinda bozulmaya ve bu degisimlerle
pulmoner fonksiyon anormalliklerine yol acar (4). ASD li hastalarda solunum fonksiyon
test (SFT) parametrelerinde genis spektrumlu degisimler rapor edilmistir (5,6). En cok
gbze carpan pulmoner anormallik akciger volim restriksiyonudur (7-9). Bunlarin
arasinda da cerrahi olarak kapatilanlarda, transkateter kapatmaya gore expiratuar rezerv
voliimde ve FVC de istatistiksel acidan anlamli diisiikliik saptanmustir (10).

Konjestif kalp yetersizligi (KKY) ilk dekatta nadir, 40 yasindan sonra ise
yaygindir (32). Tedavi edilmeyen genis defektlerde, 20-30’lu yaslarda, pulmoner
hipertansiyon ve KKY gelisir. Tedavi edilmeyenlerde, 6zellikle kadinlarda %35-10
oraninda pulmoner vaskiiler hastalik gelisir (18). Ameliyat olsun olmasin, eriskinlerde
yasla birlikte artis gosteren atriyal disritmiler (flatter veya fibrilasyon) goriilebilir
(27,32).

Daha once de belirttigimiz gibi ¢cocuklarda pulmoner hipertansiyon sikligi tam
olarak bilinmemektedir. Son yapilan ¢alismalarda Hollanda’da ¢ocuklardaki pulmoner
hipertansiyonun yillik insidansi 63,7/1000000 bulunmustur. Konjenital kalp hastaliklari
ile 1iligkili pulmoner hipertansiyon insidansi ise hem Hollanda’da hem de Yeni
Zellanda’da 2,2/1000000’dir (29). Pulmoner hipertansiyon siklig1 yasla artmaktadir.

Tromboembolik komplikasyonlar primer olarak cocukluk cagi ASD’lerinde
goriilmez. Bu genelde aritmi veya konjestif kalp yetmezligi gibi komplikasyon gelismis
hastalarda kan akiminin yavaslamasina, regiirjite olmasina; kapatilmis ASD’1i olgularda
ise islem sirasinda maruziyet varsa hipoksi, yabanct maddelerin implantasyonu ve kan
akimi hizindaki degisikliklere bagl gelisir (14). Pulmoner emboli nadir ama oliimciil

bir komplikasyondur (49).

2.12. Tedavi
2.12.1. Medikal Tedavi
Atriyal septal defektlerin spesifik ve belirli bir medikal tedavisi yoktur. KKY

gelismis siit ¢ocuklarinda, yiiksek basar1 orani ve defektin kendiliginden kapanma
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olasilig1 nedeniyle tibbi tedavi Onerilmektedir. Atriyal disritmiler icin tedavi gerekebilir.
Baska bir defekt eslik etmiyorsa, primum ASD’li hastalar disinda infektif endokardit

profilaksisi ve KKY bulgular1 yok ise egzersiz kisitlamas1 onerilmemektedir.

2.12.2. Cerrahi Onarim

Genis sekundum ASD, primum ASD ve siniis venosus ASD olgularinda
olgularinda tercih edilen tedavi elektif cerrahi kapatmadir.

Konjestif kalp yetmezligi yasamin erken dekadlarinda nadir goriilmekle beraber
40 yas lizerindeki hastalarda goriilebilmektedir. Atriyal aritmi insidansi yasin ilerlemesi
ile artis gosterirken 40 yasin iizerinde %13 ve 60 yas ve iistiinde %52 oranina ulasir.
Pulmoner damar hastaligi, tedavi edilmemis ASD’si olan hastalarda yaklasik %5-
10’unda ortaya cikar.

Cerrahi zamanlamasi konusunda elektif onarim i¢in ¢ocugun 4-5 yasimi
beklemek gerekir. Sag kalpteki uzun siireli voliim yiiklenmesi sag atriyum ile sag ve sol
ventrikiilde irreversibl degisikliklere yol agmaktadir. Bu nedenle cerrahi 5 yasin iizerine
ertelenmemelidir (50).

Kalp yetmezligi belirtileri olan ve pulmoner hipertansiyonun eslik ettigi kiiciik
cocuklarda erken operasyon oOnerilmektedir. Atriyal septal defekti olan erigkin
hastalarda morbidite ve mortalite oran1 normal populasyona gore fazla olmasi nedeni ile
cerrahi yaklasim faydalar1 aciktir. Cerrahi yaklagimdan once medial sternotomi veya sag
anterior torakotomi (meme alt1) yolu ile lezyon miikemmel bir sekilde ortaya konmakta
ve defektin capina gore gerek basit siitiir ile kapamasi1 gerekse de perikardiyal veya
yama ile defektin kapatilmasi yapilir (51).

Sekundum ASD de de son zamanlarda yaygin bir sekilde kullanilan ve
milkemmel sonuclar1 olan perkiitan yolla ASD kapatma islemi ilk tercih olmakla
beraber transkateter yolla kapatmaya uygun olmayan hastalarda cerrahi islemin onceligi
korunmaktadir. Atriyal septal defektinin ¢ap1 38 mmden fazla olmasi, vena cava inferior
rimi olmamasi, ikiden fazla rim eksikligi olan vakalarda, belirlenen cihazin (perkiitan
islemde) retansiyon diskleri ile birlikte toplam c¢apir atriyal septumun total ¢apindan
biiyiik ise veya rimlerden biri eksik olup karsisindaki rim hem kiiciik hemde ince,
floppy (hareketli) ise perkiitan yolla ASD kapatilamaz ve tercih Oncelikle cerrahi

prosediirden yana kullanilmalidir. Ayrica bazi durumlarda perkiitan yolla ASD kapatma
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islemi zordur; 6rnegin aortik rim, posterior rim yetersiz ise veya yapilan EKO veya

balon 6l¢iimiinde 30 mm den biiylik ASD’lerde cerrahi tedavi diisiiniilebilir (52).

2.12.3. Perkiitan Yolla Transkateter ASD Kapatilmasi

Perkiitan ASD kapatma kolay uygulanabilirligi, diisiik komplikasyon orant,
diisik maliyeti, kisa hastane kalis siiresi daha az invaziv (girisimsel) olusu ve uzun
donemdeki basarili sonuclar ile son donemlerde cerrahiye alternatif olmustur. Cogu

kateter laboratuarinda rutin olarak uygulanabilmektedir.

2.12.3.1. Endikasyonlar
¢ Hemodinamik olarak onemli sant1 olan hastalar
e Qp/Qs>1,5 veya sag kalp yliklenme bulgulari varligi

e Semptomatik (eforla iligkili nefes darlig1) olan hastalar

2.12.3.2. Kontrendikasyonlar

e Lokal veya sistemik enfeksiyon varligi

e Son bir ay igerisinde gecirilmis sepsis varligi

e Intrakardiyak trombiis varligi

¢ Kanama bozuklugu varlig

e Nikel alerjisi varligt (53)

¢ Pulmoner vaskiiler rezistanst 8 wood iinitesinin iizerinde olan hastaya pulmoner
vazodilator (%100 oksijen ve/veya inhale nitrik oksit) uygulamasi sonrasi

pulmoner vaskiiler rezistansin hala 6 wood iinitesinin iizerinde olan hastalar

Toplumda erkeklerin %?2’si, kadinlarin %8’inin nikele duyarli oldugu tahmin
edilmektedir. Alerjiye bagli cihazin c¢ikarilmasi zorunda kalinan (54,55) ve cihazin
endotelize oluncaya kadar prednisone ile tedavi edilen olgular bildirilmistir. Ancak kan
nikel seviyesinin yiikseldiginin gosterilemedigi calismalar da mevcuttur (56).

Transkateter kapatma yapilacak olan hastada multiple ASD varliginda,
defektlerin sayisi, boyutu, birbirlerine olan mesafeleri, cevreleyen rim c¢aplar

ekokardiyografik olarak cok dikkatli degerlendirilmesi gerekir (57-61).
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Cihazin neoendolizasyonu ve fibroz dokunun gelisimi islem sonrast 3. Ayda
tamamlanir (62-64). Hastalar en az 1 yil takip edilmelidirler. Islem sonrasi
degerlendirmede kiiciik kacak akimlar siklikla ekokardiyografide goriilebilse de bunlar
hemodinamik 6éneme sahip degildir ve cogunlukla 1 yil icinde spontan kapanmaktadir
(65,66). Islem sonras1 aritmi siklig1 artar ancak bu gecici bir durum olup, 6 hafta icinde
gecer (67,68). Literatiirde %1-5 oraninda gecici AV bloklar bildirilmistir (68,69).

2.13. Konjenital Kalp Hastaliklarinda Pulmoner Komplikasyonlar ve

Patofizyoloji

Konjenital kalp hastalifi olan hastalarda kardiyak ve pulmoner patofizyolojiler
birbiriyle yakindan iligkilidir. Bu da KKH olan hastalarin yonetimini daha da zorlastirir.
Saglikl1 bir bireyde viicudun metabolik gereksinimleri karsilamak icin kardiyak outputla
uyumlu sekilde ventilasyon olmalidir. Bu iliski sadece hiz olarak degil yeterlilik ve
kapasite olarakta uyumu gerektirir. Kardiyovaskiiler sistemin konjenital anomalilerinde
bu iliski hemen her zaman bozulur (70,71). Bu kosullar altinda sistemik ve/veya kan
akimini kalbin arttirabilirligi sinirlidir. Sant lezyonlarinda arterial O2 azalmis olabilir ve
dokularin ihtiyacini karsilayamaz. Ornegin KKH solunum yollar1 iizerine yapisal etki ile
dogrudan pulmoner komplikasyonlar1 olabilecegi gibi patofizyolojik mekanizmalar ile
akcigerde sivi oranini arttirmalariyla onemli akciger hastaliklarina yol agabilirler.
Genellikle dolagim bozuklugu primer solunum yolu hastaligim taklit eden belirti ve
septomlari olusturabilir. iki sistem patolojilerinin siklikla birarada olmas1 ve birbirlerini
etkilemesi hastalarda tan1 ve tedaviyi daha zor hale getirir (72,73). Konjenital
kardiyovaskiiler kusurlar ¢ok sik oldugu icin solunum fonksiyon degisiklikleri de
cesitlidir. Ayrica KKH’li cocuklarda uzamis yatis siiresi ve kardiyak onarimin
gecikmesi gibi nedenlerle solunum yolu enfeksiyonlar1 da dahil olmak iizere enfeksiyon
riski biiylik oranda artmistir. Konjenital kalp hastaliginin tedavi komplikasyonlari
olarak da solunum sistemi bozukluklar1 gorebiliriz. Tiim bu bozukluklar1 sirasiyla

incelersek;
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2.13.1.1. Cocuklarda Hava Yolunun Anatomik Dis Basi ile Sikismasi

Bu KKH’nin cogunlukla taninmayan komplikasyonudur. Hisiltili solunum,
stridor, solunum sikintisi, apnesi veya siyanotik spell, atelektazisi olan infantlarda
stiphenilmelidir. Bu patolojilere trakeomalaziler de eslik edebilir.

Kalbin basis1 siyanotik veya asiyanotik kalp hastaliginda goriilebilir. Sistemik ve
pulmoner dolasim arasinda gegise izin veren lezyonlar ve soldan saga santli hastaliklar
en stk KKH olarak sayilabilir. Bu ventrikiiler septal defekt (VSD), atriyal septal defekt
(ASD) ve patent duktus arteriosus (PDA) gibi benzer patofizyolojik kusurlar1 igerdigi
gibi tek ventrikiil, aortopulmoner pencere yada trunkus arterisus gibi daha karmasik
anatomileri de icerir. Bu lezyonlar oksijenize kanin akcigerlerden resirkiilasyonu ve
pulmoner vaskiiler yatakta konjesyon ile karakterizedir. Sant asir1 pulmoner kan
akimma neden olur ve pulmoner vendz kanin geri doniisii artar. Uzun donem
komplikasyonlar sol ventrikiil disfonksiyonu ve havayolunun sikismasina neden olan
sol atriyal ve sol ventrikiiler dilatasyonu igerir. Karina altindaki sol atriyum genislemesi
ana bronga basiyla birlikte trakeal bifurkasyon agisinin genislemesine neden olabilir.
Genis sol-sag santlarda, mitral kapak darligi veya yetersizliginde atriyal genisleme
goriilebilir. Pulmoner arter ve sol atriyum genislemesi sol brong basisina neden olabilir
(74). Altta yatan kalp hastaligina bagli masif kardiyomegali sol ana bronsu sikistirabilir

ve bazi vakalarda akciger sol alt lob atelektazisi gelisebilir.

2.13.1.2. Solunum Yollarinda Kardiyovaskiiler Bas1 Tedavisi

Infantlarda dis basiya bagh hava yolu kartilajinin hasariyla olusan sekonder
malaziler ¢cok erken bebeklikte ortaya c¢ikar ve yavasca diizelir (75). Erken diizeltme
daha normal bir trakeal biiytime saglar (76,77). Basi ile ilgili KKH vakalarinda kardiyak
anomali tamiri ve hava yolu tikanikligini giderebilmek icin es zamanli ameliyatlar
gerekebilir. Cerrahi onarim semptomatik vaskiiler ring olan tiim vakalarda endikedir.
Trakeadaki bolgesel tikanikliklar reanastomoza gidebilir ve uzun kademeli damarlarda

trakeoplasti gerekebilir.
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2.13.2. Pulmoner Odem
2.13.2.1. Pulmoner Odem Patofizyolojisi

Pulmoner 6dem Starling Kuvvetlerinde bozulmayla gelisir. Bu kuvvetler suyun
kapillerler ve alveoller arasindaki gecisini diizenler. Pulmoner kapillerdeki artmis
hidrostatik gii¢ler sivinin kapiller damar disina cikisina neden olur. Bu basing elektron
mikroskobunda goriilebilen kapiller mebran biitiinliigiiniin bozulmasi ile sonuglanir
(78). Sonug olarak su intersitisyum ve alveollerde birikir. Pulmoner édeme neden olur.
Pulmoner 6dem alveolleri unstabil yapar ve akciger kompliansinin azalmasiyla
akcigerleri sert bir hale getirir. Sert akciger yeterli ventilasyonu saglamak i¢in gereken
solunum isini arttirir. Tikanik peribronsial damarlar veya brons duvari ve peribronsial
o0dem nedeniyle kiiciik parankimal hava yollarinda sikisma vardir. Bu da wheezinge
neden olur. Buna kardiyak astim da denir. Pulmoner 6dem ve ona bagli mekanik
bozukluk gaz degisimini bozarak hipoksiye neden olur. Bu hastaligin agirligina gore
ciddi hipoksiden doku diizeyinde hipoksiye kadar degisebilir (79-81). Pulmoner 6dem
bircok kardiyovaskiiler hastaligin sonucu olarak gelisebilir (Tablo 2). Pulmoner venlerin
obstriiksiyonu kapiller basinct arttirir ve transuda karakterinde siviya neden olur. ASD
gibi artmis sag atriyal basinca neden olan hastaliklarda sivi retansiyonu ve sik plorezi
sonucunda pulmoner lenfatik drenaj bozulabilir (82,83). Ayrica soldan saga santh
hastaliklar akcigerde sivi retansiyonuna neden olur.

Tablo 2. Pulmoner Odeme Neden Olabilen Kardiyak Hastaliklar

Pulmoner venoz hipertansiyona bagh Pulmoner venookliizif hastalik

Pulmoner ven stenozu

Supramitral ring

Sol ventrikiil disfonksiyonu

Biiyiik arter transpozisyonu

Hipoplastik sol kalp

Lenfatik drenajin azalmasina bagh Lenfanjiektaziler

Siiperior vena kava sendromu

Tek ventrikiil anomalisi

Trikiispit stenozu

Sag ventrikiil disfonksiyonu

Sag ventrikiil ¢ikis obstriiksiyonlari

Soldan saga santa bagh ASD

VSD

PDA

Kismi anormal pulmoner ven6z doniis

Sistemik arteriyovendz malformasyonlar

Cerrahi santlar dahil aortopulmoner sant
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2.13.2.2. Pulmoner Odemde Akciger Fonksiyonlar:

Son yapilan ¢alismalar gostermistir ki akciger ddeminin erken evrelerinde bile
perivaskiiler birikim ve negatif etkilerle akciger komplians1 azalmistir (84). Spirometri
interstisyel 6demde havayolu basisina bagli obstriiktif patern gosterebilir. Pulmoner
0dem devam eder ve akciger katilagirsa restriktif patern olusur. Pulmoner 6demli
hastalarda total akciger kapasitesi ve karbonmonoksit difiizyon kapasitesi onemli olciide

azalmstir.

2.13.2.3. Pulmoner Odem Tedavisi

Tedavi pulmoner venoz veya lenfatik tikaniklar1 agma, santlar1 ortadan kaldirma
ve primer kardiyovaskiiler sorunu ¢dzmeye yonelik olmalidir. Diiiretik tedavi cerrahi
veya anjiografi miimkiin olana kadar etkilidir. Kardiyak astim gibi kiiciik solunum yolu

etkilenmelerinde diiirezin yanisira inhale bronkodilatator tedavi yapilabilir.

2.13.3. Pulmoner Enfeksiyon

2.13.3.1. Pulmoner Enfeksiyon Patofizyolojisi

Konjenital kalp hastaligi olan ¢ocuklarda solunum yolu enfeksiyonu; solunum
yetmezligi, uzamig mekanik ventilasyon ve yatis dahil olmak iizere 6nemli bir mortalite
ve morbidite nedenidir (85). Bu hastalarda sik solunum yolu enfeksiyonuna neden olan
bircok faktor mevcuttur. Bunlar malnutrisyon, aspirasyon, uzamis trakeal entiibasyon
ve/veya mekanik ventilasyon, antiasid kullanimi (gastrik pH’1 bozar, orofaringeal ve
trakeal kolonizasyona neden olur), intestinal ve respiratuar florayr bozan sik genis
spekturumlu antibiyotik kullanimidir. Respiratuar sinsityal viriis (RSV), human
metapeunomo viriis ve influenza sik goriilen etkenlerdir. iki yasin altinda 2613 KKH’I1
cocukla yapilan bir calismada hastanede yatisin en sik sebebi bronsiolit olmustur
(%54,1). RSV en sik tanimlanan ajan olmustur (86). Yeterli RSV profilaksisi alan
cocuklarin yatis oranlarinda %58,2’lik azalma goriilmiistiir. Semptomatik RSV
enfeksiyonu sirasinda yapilan diizeltici kalp operasyonu ozellikle pulmoner

hipertansiyon basta olmak iizere postoperatif komplikasyon acisindan yiiksek risklidir
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(87). Semptomatik enfeksiyon donemindeki hastalarada enfeksiyon gecene kadar

medikal tedavi yapilmasi erken cerrahiden daha yararli bulunmustur.

2.13.3.2. Nazokomiyal Pnomoni

Kardiyak girisim sonrasi ¢cocuklardaki nazokomiyal pnomoni insidanst %9,6 ile
%?21,5 arasindadir (88,89). Bir¢ok calismada nazokomiyal pndmonide en sik gram
negatif basiller gosterilmistir. Pseudomonas aeruginosa ve klebsiella pneumonia’y1
candida albicans takip eder (88). Candida siklikla uzun siire yogun bakim {initesinde
kalislarda ve onceki antibiyotik tedavisi sonrasinda goriiliir. Oncelikle 3.kusak
sefalosporinler gibi genis spektrumlu antibiyotiklerin kullanilmasi, direncli gram negatif
basiller icin bir risk faktorii olarak kabul edilmistir (90). Ancak akilci antibiyotik

kullanimi1 yogun bakim iinitesinde kalis1 ve mortaliteyi azaltir.

2.13.4. Atelektazi

Konjenital kalp hastalikli ¢ocuklarda atelektazi; dis basi yapan vaskiiler ve
kardiyak malformasyonlara, pulmoner odemdeki restriktif defekte veya altta yatan
solunum yolu enfeksiyonuna bagl olabilir. Hastalarada atelektazi gelismesine neden
olabilecek bircok postoperatif faktorlerde bulunmaktadir (91). Bunlar immobilizasyon,
oksiiriik supresyonu, mukus tikaci, agr1 nedeniyle hipoventilasyon ve sedasyon olarak
sayilabilir. Konjenital kalp hastalikli hastalarin  biiyiik c¢ogunlugunu olusturan
yenidoganlar alveolar kollaps acisindan Ozellikle duyarhidir. Ciinkii yenidoganlarin
havayolu boyutu kiiciiktiir ve interalveolar gozeneklerin sayis1 azdir. Atelektazi akciger
kompliansin1 azaltir, solunum isini arttirir, ventilasyon/perfiizyon oranini bozar ve

hipoksiye neden olur.
2.13.5. Koagiilasyon Bozukluklari
2.13.5.1. Pulmoner Hemoraji
Eisenmenger sendromu veya agir pulmoner hipertansiyonu olan KKH’hI

cocuklarda goriillen pulmoner hemoraji tromboz kaskadinin ve kanama diatezinin

paradoksal bir hal almasiyla iligkilidir. Siddetli pulmoner hipertansiyon varliginda
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gelisen pulmoner hemoraji yasami tehdit eder. Hemoptizi kendini sinirlasa bile
kanamal1 hastalarin %11-%30’unda 6liim nedeni olarak bildirilmistir (92,93). Su
unutulmamalidir ki pulmoner kanama genellikle 72 saat icinde gogiis grafisinde

temizlenir. Bu nedenle enfeksiyoz konsolidasyondan ayirt edilebilir.

2.13.5.2. Pulmoner Emboli

Pulmoner emboli nadir ama oliimciill bir komplikasyondur (94). Cerrahi
girisimlerden sonra pulmoner kan akimi pasif ve yavastir. Hipoksi, yabanci maddelerin
implantasyonu ve hizli kan akisim iceren lezyonlar tiim endokardit ve tromboembolik
komplikasyonlar i¢in risk faktorleridir. Sistemik pulmoner sant enfeksiyonu

(aortopulmoner ve ventrikiilopulmoner sant) septik emboli iiretebilir (95).

2.13.6. Pulmoner Hipertansiyon

2.13.6.1. Pulmoner Hipertansiyonun Nedenleri ve Patofizyolojisi

Pulmoner hipertansiyonun etyolojisinde bir¢ok farkli neden yatar. Bunlardan
birincisi idiyopatik pulmoner hipertansiyondur. Nedeni bilinmez ve genelde
yetiskinlerde goriiliir. Ikincisi kalitsal pulmoner hipertansiyon hastaligidir. Onceden
ailesel olarakta anilan bu grupta sporadik bir¢cok vakanin goriilmesi nedeniyle Avrupa
Kardiyoloji Dernegi (ESC) ve Avrupa Solunum Dernegi (ERS)’nin ortak yayinladiklar
son pulmoner hipertansiyon tani ve tedavi klavuzunda adi kalitsal pulmoner
hipertansiyon olarak degistirilmistir. BMPR2, ALKI1 mutasyonlar1 tanimlanmakla
beraber heniiz tanimlanamayan mutasyonlar oldugu da bilinmektedir. Diger bir neden
akcigerdeki kan voliimiinii arttirarak hiperkinetik pulmoner hipertansiyon yapan genis
soldan saga santhi kardiyak lezyonlardir (VSD, PDA, ASD, endokardiyal yastik
defektleri). Yaygin pnomoni, akciger hipoplazisi, pulmoner displazi gibi alveoler
hipoksiye neden olan pulmoner parankim hastaliklar1 diger bir nedendir. Bazi
hastaliklar da pulmoner dolasimin Oniindeki yiikii arttirarak pulmoner vendz
hipertansiyona neden olur. Bunlar; mitral darlik, obstriiksiyonlu total anormal vendz
doniis anomalisi, aort darlifi, aort koartasyonu ve konjestif kalp yetmezligidir. Cok
nadir goriilen dogustan pulmoner venoz darliklar c¢ocukluk c¢aginda pulmoner

hipertansiyon yapar ve tedavi edilemezler (1, 13, 14, 126).
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Genis bir kalp ve akciger hastalik spektrumu pulmoner hipertansiyon
gelismesine yol agabilir (75). Pulmoner hipertansiyonlu ¢ocuklarda hiperkarbi, asidoz
ve hipoksi gibi uyaranlara yanit olarak pulmoner vaskiiler direncte hizli bir artis olan
pulmoner hipertansif krizler gelisir. Eger pulmoner vaskiiler diren¢ artis1 ile pulmoner
arter basinct sistemik kan basincini asarsa sag ventrikiil diastolik ve sistolik
fonksiyonlar1 bozulur. Akut sag ventrikiil yetmezligi gelisebilir. Aritmi, senkop ve 6lim

goriilebilir.

2.13.6.2. Pulmoner Hipertansiyonun Klinigi

Pulmoner hipertansiyonun klinik belirtileri dispne, kilo kaybi, solukluk veya
bayilma gibi nonspesifiktir. Goglis agrisi, ¢carpint1 gibi kardiyak septomlarin varliginda
pulmoner hipertansiyondan siiphenilmelidir. Bu klinik bulgu hepatomegali ve venoz
staz gibi diger bulgularla birlikte klinisyeni pulmoner hipertansiyon agisindan
uyarmalidir. Klinisyen ventrikiiler disfonksiyon gostergesi olan brain type natriiiretik
peptid (BNP)’i kontrol etmelidir (96). Daha genis degerlendirme i¢in pediatrik

kardiyologtan konsiiltasyon istenmelidir.

2.13.6.3. Pulmoner Hipertansiyonun Tedavisi

Pulmoner hipertansiyonun tedavisi pulmoner kapasiteyi arttirmaya, pulmoner
vaskiiler direnci azaltmaya ve sag ventrikiil afterload diisirmeye yonelik olmalidir.
Pulmoner hipertansiyonun altinda yatan asidoz, hipoksi varsa ve tedavi edilmezse bu,
pulmoner vaskiiler rezistansin daha da artmasina ve sol ventrikiil fonksiyon
bozukluguna neden olur.

Kalsiyum kanal blokorleri, prostanoidler, endotelin antagonistleri ve
fosfodiesteraz inhibitorleri gibi selektif pulmoner vazodilatatdr ilaglar pulmoner
hipertansiyonda primer ilaglardir (97). Pulmoner hipertansiyonun pulmoner ven
stenozu, pulmonervenookluzif hastalik gibi obstriiksiyondan kaynaklandigi durumlarda
dikkatli olunmasi1 tavsiye edilir. Akut yasami tehdit eden pulmoner 6dem gibi
durumlarda pulmoner vazodilatatérlerin kullanimi tikanikligin giderilmesinden ©once
gelir (98). Ek olarak alveoler kapiller displazi veya kapiller hemanjiomatozis gibi geri
doniistimii olmayan kapiller obstruksiyon akut akciger odemiyle sonuglanir. Bu

durumlardaki pulmoner hipertansiyonun taninmasi énemlidir. Sivi bolusu sol ventrikiil
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performansini ve kan basincini arttirmayarak aksine sag ventrikiil fonksiyonlarini daha
da bozar.

Ventilasyon stratejileri akciger hacmini ve pulmoner yatagin kapasitesini
arttirmaya yoneliktir. Gastroozefagial reflii ve tekrarlayan aspirasyon varsa tesbit

edilmesi ve etkili sekilde tedavi edilmesi gereken onemli faktorlerdir.

2.13.7. Solunum Sistemini Etkileyen Cerrahi Travmalar

Konjenital kalp hastaliginda cerrahi tedavinin avantajlarina ragmen cevre
yapilardaki yaralanma ve stenozlar Onemli bir risk olmaya devam etmektedir.
Konjenital kalp hastaliklar1 cerrahisi pediatrik hasta grubunda silotoraksin en sik 3.
nedenidir (99). Calismalarda KKH’lar1 cerrahisi sirasinda frenik sinir hasarina baglh
diyafragma paralizisi insidanst %10’un iizerindedir (100-102). Erken donemde cerrahi

komplikasyonlar a¢isindan monitdrize edilmeli ve yakindan izlenmelidir (91).

2.14. Pulmoner Sistemin Objektif Degerlendirmesi; Solunum Fonksiyon

Testleri (SFT)

Solunum fonksiyon testleri (SFT) tan1 ve tedavide yaygin olarak kullanilan bir
labaroatuar yontemidir. Kisinin aldigi ve c¢ikardigi hava voliimiiniin zamanin bir
fonksiyonu olarak tanimladigi fizyolojik bir testtir. Solunum sisteminin ventilasyon,
diffiizyon ve mekanik 6zelliklerinin incelenmesinde kullanilan objektif bir yontemdir

(108). Hem statik hem de dinamik ventilasyon degerleri ol¢iiliir.

2.14.1. Statik Ventilasyon Olciim Degerleri

TV (Tidal voliim; soluk hacmi): inspirasyon ve ekspirasyon sirasinda alman
veya verilen hava miktaridir; 0,4-1,0 It. arasinda degisir.

IRV (inspirasyon rezerv voliimii; Inspirasyon yedek hacmi): Normal
inspirasyon yaptiktan sonra, derin bir soluk alimi ile akcigerlere giren hava miktaridir.
2,5-3,5 It arasindadir.

ERYV (Ekspirasyon rezerv voliimii; ekspirasyon yedek hacmi): Normal soluk
vermeden sonra derin bir ekspirasyon ile akcigerlerden ¢ikartilabilen hava miktaridir.

Ortalama 1,0-1,5 It. arasindadir.
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RV (Rezidiiel voliim): Zorlu bir ekspirasyondan sonra akcigerlerde kalan hava
miktaridir ve 1.0-1.4 It. arasinda degisebilir. Rezidiiel hacmin 6nemli bir fonksiyonu
vardir. Kan ve alveoller arasindaki gaz aligverisinin kesintisiz olarak devamina olanak
saglar.

TLC (Total lung capacity; Total akciger kapasitesi): Rezidiiel akciger

voliimii + Vital kapasite TLC’yi verir.

2.14.2. Dinamik Ventilasyon Olciim Degerleri

Akcigerlere giren ve c¢ikan havanin yeteri kadar hizli hareket edebilmesi
onemlidir ve bir kisinin fiziksel kapasitesinin iizerinde belirleyici role sahiptir. Havanin
seyir hiz1 hava yolunun, direncine gore degisir. Bu yol {izerindeki tikanikliklar, gogiis
ve akciger dokularinin direnci dinamik Sl¢timleri etkiler.

FVC (Forced vital capacity; Zorlu vital kapasite): Maksimum inspirasyonun
ardindan, maksimum bir ekspirasyon yapildiginda, akcigerlere giren ve ¢ikan havanin
toplam miktaridir.

FEV1 (Birinci saniyedeki zorlu ekspirasyon hacmi): Ik bir saniyede
cikarilabilen zorlu hacimdir. Akciger fonksiyonlarmin ol¢iilmesinde en sik kullanilan
degerdir. Egzersiz Oncesine gore egzersiz sonrasinda FEV1’de olusacak %10’luk bir
azalma EIB’yi (Exercise-induced bronchospasm) gosterir.

FEV1FVC: Bir saniyede yapilabilen ekspirasyonun yiizdesidir. Normalde %80-
90 kadardir. Obstriiktif akciger hastaliklarinda %70’in altina iner.

FEF (MEF) 25-75: FVC’nin orta yarisi sirasinda olusan ortalama zorlu
ekspirasyon akimi olarak tanimlanir.

PEFR (Peak ekspiratory flow rate; Tepe ekspiratuvar akim hizi): FVC
manevrasi sirasinda ¢ikarilabilen en yiiksek akimi gosterir.

MVYV (Maksimal volunter —istemli— ventilasyon): Birim zamanda atmosfer ile
akcigerler arasinda degistirilebilen maksimum hava miktarinin Olciilmesidir. Bu

genellikle 15 saniye i¢in Ol¢iiliir(109-114).
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2.15. Konjenital Kalp Hastaliklarinda Pulmoner Komplikasyonlarin
Fiziksel Bulgular1 ve Solunum Fonksiyon Testi ile Degerlendirilmesi

Bir¢ok KKH’I1 vakada cerrahi onarim Oncesi ve sonrasi en ¢ok rastlanan bulgu
restriktif akciger paternidir (103-105). Ama obstriiktif patern ve difiizyon defektleri altta
yatan patolojiye gore degisebilir. 52 hastanin 10 yillik izlemini kapsayan 1 caligmada
hastalarin %58’inde FVC, FEV1 ve FEV1/FVC degerlernin azaldig restriktif patern
oldugu gosterilmistir (104). Bu anormallik KKH’nin yapisindan kaynaklanan intrinsik
nedenlerle olabilecegi gibi cerrahi tedavi prosediirlerinden de olabilir. Potansiyel
iatrojenik nedenler diyafragma paralizisi, sternotomiye bagli gelisen restriktif toraks
boslugu ve respiratuar kas zayifligi olarak sayilabilir. Atriyal septal defekt onarimi
geciren 46 cocuk iizerinde yapilan bir calismada FVC ve FEV1 degerleri cerrahi islem
gecirenlerde transkateter tedavi uygulanan ¢ocuklara gore daha diisiik bulunmustur (10).
Bu durum miidahalelerin kendisinin de akciger fonksiyonu iizerine beklenmedik
olumsuz etkisi olabilecegini diisiindiirmektedir. Bu yiizden tiim potansiyel tedaviler
dikkatlice diisiiniilmelidir.

Konjenital kalp hastaliginin erken diizeltilmesi akciger fonksiyonu ve egzersiz
kapasitesinin diizelmesiyle dogrudan iliskilidir (10, 104, 106).

Bir klinisyenin bakis acgisiyla KKH’nin respiratuar komplikasyonlar1 bazi
fiziksel bulgular ile karakterizedir. Siklikla yeterli ventilasyonu saglamak icin
respiratuar sistem calismasini arttirir. Respiratuar sistemin c¢alismasindaki artigtan
aslinda kardiyovaskiiler anomalilere bagli mekanik nedenler sorumludur.

Genis soldan saga santli veya sol ventrikiil obstriiksiyonlu hastada pulmoner
o0dem gelisir. Sonu¢ olarak ventilasyon sirasinda akcigerlerin genislemesini saglamak
icin respiratuar kaslarin ¢alisma giicii artar. Bu kosullar altinda interkostal ve subkostal
cekilmeler geliserek solunum hizli ve yiizeyel olur. Ayrica hastalarda ekspiryum
sonunda epiglottis kapanarak akciger hacmini korumaya calisir. Siddetli pulmoner
O0dem, inflamasyon veya enfeksiyonda burun kanadi solunumu ve inleme gibi ilave
bulgular olabilir. Hava yolu tikaniklig1 baskin semptom oldugunda hemen her zaman
tikaniklik intratorasiktir ve soluk verme sirasinda siddetlenir. Bu yiizden genislemis
damarlar veya kalp odaciklarinin trakeaya, biiyiikk bronglara basi yaptigr veya ddem
yiiziinden kiiciik havayollarinin daralmasi olan ¢ocuklarda solunum paterni daha yavas
ve derin olma egilimindedir. Damar anomalisinden kaynaklanan basi ile olan siddetli
hava yolu obstriiksiyonunda inspiratuar stridor goriiliir. Bu tikanikligin sabit oldugunu

gosterir (70).
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3.GEREC ve YONTEM

Bu calismaya Ocak 2011 ile Kastm 2013 tarihleri arasinda Inonii Universitesi
Tip Fakiiltesi, Turgut Ozal Tip Merkezi Cocuk Saglhig ve Hastaliklar1 Ana Bilim Dali
Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalina bagvuran ve sekundum ASD saptanan, ASD’si
transkateter yolla kapatilmasi uygun goriilen 5 - 18 yas arasinda 17 olgu alindi.
Kontrol grubu olarak herhangi bir nedenle pediatri boliimiimiize basvuran
saglikli, akciger ve kalp sorunu olmayan boy, yas, cinsiyet olarak c¢alisma
grubuyla ayni demografik 6zelliklere sahip 20 ¢ocuk alindi. Calisma prospektif
olarak yiiriitiildii. Calisma oncesi inonii Universitesi Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar
Etik Kurulundan onay alindi (Onay no 2013102).

Hasta ve kontrol grubunda yer alan ¢ocuklarin dykiileri alindiktan sonra fizik
muayeneleri yapildi. Hasta ve kontrol grubunda yer alan ¢ocuklarin vital bulgulari, kan
basinglart ve oksijen saturasyonlar1 ve EKG’leri degerlendirildikten sonra
ekokardiyografik incelemeleri yapildi.

Hastalarin genel durumlari, yas ve kilolari, ASD’ye bagli klinik septomlarinin
varligi, ASD caplari, yeterli rim olup olmamasi, defektlerinin atriyoventrikiiler
kapaklardan, VCS, VCI, koroner siniis ve pulmoner ven ostiyumlarindan uzakliklari
cocuk kardiyoloji uzmani tarafindan degerlendirilerek, ASD’nin perkutan transkateter
yolla kapatilmasina veya cerrahi yolla onarimina karar verildi. 20 hastanin 17 tanesi
transkateter yolla kapatmaya uygun bulundu. 3 hastada ise cerrahi yolla ASD
kapatmasina karar verildigi icin calismadan ¢ikarildi. Klinigimizde hastalara ve
ebeveynlerine islemle ilgili ayrintili bilgi verilerek aydinlatilmis onamlari alindi.

Hasta ve kontrol grubundaki c¢ocuklara c¢aligma icin ailelerinin onamlari
alindiktan sonra solunum fonksiyon testi uygulandi. Solunum fonksiyon testi icin

olgular sandalyeye dik bir sekilde oturtulup burun delikleri mandal ile kapatildi.
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Solunum fonksiyon &l¢iimleri ZAN100 USB Betteflow spirometri ile yapildi. Ol¢iimii
yapilacak hastalara iki kez normal nefes alip vermeleri, sonra derin bir nefes alip
ardindan kuvvetle nefes vermesi sOylendi. Bu uygulama sonunda cikan degerler

kaydedildi.

Calismaya alinma Kkriterleri: Defektin sekundum ASD tipinde, defekt ¢apinin
kapatilmay1 gerektirecek biiylikliikte, hasta yasinin miimkiinse 5’in iizerinde, cihaz
tasiyici sistemine uygun kilifin yerlestirilebilmesi acisindan viicut agirliginin 8 kg’in
tizerinde olmasi, hastanin solunum fonksiyon testine uyum saglayabilmesi kriterlerine
uygun olgular calismaya alind.

Calismadan dislanma Kkriterleri: Cerrahi yolla kapatilmasi gereken ASD’li
hastalar, kardiyak cerrahi gerektirecek bir baska konjenital kardiyak anomaliye sahip
olan olgular, ciddi pulmoner hipertansiyonu olanlar, sistemik veya lokal herhangi bir
enfeksiyonu olan olgular, kanama bozuklugu, tedavi edilmemis iilser gibi aspirin
tedavisi i¢in bir kontrendikasyonu olan olgular, kateterizasyon veya cerrahi i¢in uygun
olmayan diger durumlar ve uygun Ol¢iide olmayan (cok biiyiik defektler) defektli
olgular, astim Oykiisii olan hastalar, son iki hafta icinde alt solunum yolu hastalig1
gecirenler, gecirilmig toraks cerrahisi, gogilis duvart anomalisi olanlar, ek konjenital kalp
hastalig1r olan olgular, solunum fonksiyon testine uyum saglayamayan olgular, takibe
gelmeyen olgularla bu calismaya katilmay1 reddeden olgular calismaya alinmadi.

Perkiitan ASD kapatmaya uygun olarak degerlendirilen tiim hastalarin; tam kan,
rutin biyokimya, koagiilasyon testleri calisilip, akciger grafileri ve EKG’leri c¢ekildi.
Pediatrik kardiyolog tarafindan islemden ii¢ giin once tiim bu tetkikler degerlendirildi.
Transkateter ASD kapatma islemi Oncesinde tiim hastalara SFT yapildi. Bu uygulama
sonunda cikan degerler kaydedildi. Hasta ASD kapatma islemi sirasinda genel anestezi
alimi icin anestezi polikligine yonlendirildi. Anestezi onamlari alindi.

Atriyal septal defekt kapatma islemi genel anestezi altinda, floroskopi ve TEE
esliginde yapildi. Tiim hastalarda transkateter ASD kapatma islemi icin ADO
(Amplatzer septal occluder — St. Jude Medical Plymouth/USA) cihazi kullanildi.

Transkateter ASD kapatma islemi sirasinda pulmoner arter basincini 6l¢mek ve
sol-sag sant miktar1 ile pulmoner vaskiiler rezistans1 hesaplamak icin sol ve sag kalp
kateterizasyonu yapildi. Ortalama pulmoner arter basinci, sag ventrikiil sistolik basinci
kaydedildi. Boyut, lokalizasyon ve ASD vyi cevreleyen dokularla baglantilar
transozefagial ekokardiyografi (TEE) ile degerlendirildi. Pulmoner akim/sistemik akim
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(Qp/Qs) oranlart Fick prensiplerine gore oksimetri ile hesaplandi. Bunun i¢in VCS,
pulmoner arter, pulmoner ven ve femoral arterden parsiyel oksijen basinci ve oksijen
satiirasyon Ol¢timii icin kan gazi 6rnekleri alindi.

Tiim hastalar aritmi agisindan bir gece takip edildi. Ertesi giin taburcu edilmeden
once kontrol EKG’leri, akciger grafileri degerlendirilip, cihazdan kacak olup olmadig,
cithazin pozisyonu ve olasi komplikasyonlar acisindan ekokardiyografik incelemeleri
yapildi. Hastalara enfektif endokardit profilaksisi anlatilip, 6 ay oral 3-5 mg/kg’dan
(maksimum 150 mg/giin) asetil salisilik asit dozu recete edilerek, 1. ve 3. ay kontrolleri
planlanda.

Transkateter ASD kapatilmasina uygun bulunmayan 3 olgu cerrahi kapatma
acisindan degerlendirilmek iizere Inonii Universitesi Tip Fakiiltesi, Turgut Ozal Tip
Merkezi Kalp ve Damar Cerrahisi boliimiine yonlendirildi. Her 3 olgu da cerrahi
kapatma i¢in uygun goriildii. Hastalarin defektleri basarili sekilde merkezimiz Kalp ve
Damar Cerrahisi tarafindan kapatildi.

Transkateter yolla ASD’si kapatilan hastalarin kontrolleri merkezimiz Pediatrik
Kardiyoloji Polikliniginde gerceklestirildi. Uciincii aydaki kontrollerinde hastalara
uygun yontemlerle tekrar SFT uygulandi. Hastalarin transkateter ASD kapatma islemi
oncesi elde edilen SFT degerleri kontrol grubuyla ve 3. ay kontrol deegrleri ile

karsilastirildi.

Istatiksel Degerlendirme

Arastirma verilerimizin istatiksel degerlendirmesinde SPSS (SPSS for Windows,
Version 17.0, SPSS Inc, Chicago, IL, United States) kullanildi. Nicel degiskenlere
iliskin veriler ortalamatstandart deviasyon(SD) ve ortanca (min-max) ile; nitel
degiskenlere iligkin veriler say1 ve yiizde ile sunuldu. Nicel degiskenler Shapiro Wilk
Normallik Testi ile test edildi. Arastirmamizda gruplar arasi karsilastirmalarda Unpaired
T Testi, Mann Whitney U Testi ve Pearson Ki Kare Analizi kullamildi. Grup ici
degismelerin incelenmesinde Paired T Testi ve Wilcoxon Testi uygulandi. P < 0,05

istatiksel olarak anlamli kabul edildi.
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4. BULGULAR

Calismaya sekundum ASD’si transkateter yontemi ile kapatilan 17 hasta ¢ocuk
alindi. ASD’li hastalarin 11°1 (%64,7) kiz, 6’s1 (%35,3) erkek hastaydi. Hastalar SFT ye
uyum saglayabilecek sekilde 5 - 18 yas arasindan secildi. 12 tanesi (%70) 5-10 yas, 5
tanesi (%30) 10-18 yas araligindaydi. Kontrol grubu olarak yas ve cinsiyet agisindan
hasta grubuyla uyumlu 20 saglikli ¢cocuk alindi.

Tablo 3. ASD’li Olgularin Yas ve Cinsiyet Dagilimi (n=17)

Yas grubu Cinsiyet Toplam
Kiz n (%) Erkek n (%) n (%)
5-10 yas 8 (46,6) 4(23,4) 12 (70)
11-18 yas 3(18) 2(12) 5(30)
Total 11 (64,7) 6 (35,3) 17 (100)
Mean£SD, yil 9,47+3,59

Saglikli cocuklarin 11°1 (%55) kiz, 9’u (%45) erkek cinsiyetti. Gruptaki olgularin
11’1 (%70) 5-10 yas, 9’u (%30) 10-18 yas araligindaydi. Calismada ASD’li hastalar
grup 1, saglikli ¢cocuklar grup 2 olarak adlandirildi.
Tablo 4. Kontrol Grubu Yas ve Cinsiyet Dagilimi (n=20)

Yas grubu Cinsiyet Toplam
Kiz n (%) Erkek n (%) n (%)

5-10 yas 6 (30) 5(25) 11 (55)

11-18 yas 5(25) 4 (20) 9 (45)

Toplam 11 (55) 9 (45) 20 (100)

Mean£SD, yil 10,95+2,81
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Atriyal septal defektli hastalarin yas ortalamasi 9,47+3,59°du. Kontrol
grubundaki olgularin yas ortalamasi 10,95+2,81°di. Grup 1 ve grup 2 arasinda yas ve
cinsiyet yoniinden istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadi (p>0,05).

Hastalarin klinik bulgular1 degerlendirildiginde; Hastalardan 16 tanesi dis
merkezlerden {ifiirim nedeniyle tarafimiza gonderilmislerdi. Bir tanesi ise c¢abuk
yorulma sikayetiyle Merkezimiz Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 genel pediatri boliimiine
basvurmustu. Hastalarin sikayetleri sorgulandiginda 2 (%11.7) tanesinde nefes darligi, 3
(%17,6) tanesinde ekzersiz intoleransi, 12 (%70,5) tanesinde ¢abuk yorulma sikayeti
mevcuttu. Hicbir hastada oksiiriik yakinmasi yoktu. Fizik muayenede 13 hastada (%76)
pulmoner odakta daha iyi duyulan, siddeti 2/6 - 3/6 arasinda degisen, sistolik iifiiriim
mevcuttu. Bu hastalarda S2 sabit ¢ift duyuluyordu. 4 hastada (%24) ise belirgin bir
iifirim yoktu. Saturasyonlari ve nabizlart normal smirlardaydi. Hastalarin
ekokardiyografik incelemeleri degerlendirildiginde ASD’lerin dort bosluk ortalama cap:
12,76 + 5 mm, bikaval Ol¢climde ortalama cap1 12,35 + 6,1 mm, ortalama aortik ¢cap
10,82 + 4,69 mm olarak o6l¢iildii.

Islem sirasinda yapilan transézofageal ekokardiyografik incelemede 6lciilen dort
bosluk cap ortalamas1 12,64 + 6,42 mm, bikaval ¢ap ortalamasi 13,23+6,24 mm, aortik
cap ortalamast 11,88+5,80 olarak bulundu. Hastalarin islem sirasinda olciilen pulmoner
ve sistemik kan akim orani ortalama 2,04 % 0,79°du. Defektin kapatilmasi ig¢in
kullanilan cihazlarin ortalama ¢ap1 16,29 + 6,41 mm idi.

Tablo 5: Grup 1 ASD Verileri

Ortalama + Standart Sapma

ASD cap1 (TEE), mm 12,64 + 6,42

Qp/Qs 2,04+ 0,79
Cihaz ¢aptr, mm 16,29 + 6,41
Cihaz/ASD cap1 1,35 +0,22

Atriyal septal defektli hastalara transkateter ASD kapatilmasindan 6nce yapilan
SFT degerlendirilmesinde ortalama zorlu vital kapasite (FVC) %71,29422,15; ortalama
birinci saniyedeki zorlu ekspirasyon hacmi (FEV1) %79,17+25,41; ortalama
FEV1/FVC 109,35+9,27; ortalama tepe ekspiratuvar akim hiz1 (PEF) %80,47+18,82 ve
FVC’nin ortasinda olusan ortalama zorlu ekspirasyon (MEF25-75) %99,76 + 33,48’ d.i.

Atriyal septal defektli hastalarin ASD kapatilmadan onceki SFT degerleri ile
saglikli grubun SFT degerleri karsilastinnldidiginda FVC ve FEV1 degerleri ASD’li
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hastalarda istatistiksel olarak anlamli diisiik bulundu (p<0,05). FEV1/FVC, PEF ve
MEEF 25-75 degerlerinde de diisiikliikk olmakla beraber bu diisiikliik istatistiksel olarak
anlaml degildi (p>0,05).

Tablo 6: ASD’li Hasta Grubu ile Kontrol Grubu Yas ve SFT Degerlerinin

Kargilagtirilmasi

Hasta Grup | Kontrol Grubu | p degeri

n:17mean+SD | n: 20 mean+SD
Yas(yil), 9,4743.5 10,95+2,85 0,33
FVC(%), 71,29+22,1 83,95+12,6 0,001
FEV1(%), 79,17£25,4 95,614 0,001
PEF(%), 80,47+18,8 88,20+12,1 0,11
MEF 25-75(%), 99,76+33,4 113,05+24 0,47
FEV1/FVC,median 111 115 0,28
(min-max) Min 80 Min 95

Max 117 Max 117

Hastalarin transkateter ASD kapatilmasindan 3 ay sonra yapilan kontrol SFT’leri
degerlendirildiginde; hastalarin FVC, FEV1 ve MEF 25-75 degerlerinde istatistiksel
olarak anlamli artis saptandi (p<0,05). FEVI/FVC ve PEF degerlerinde artis
bulunmakla beraber bu artis istatistiksel olarak anlamli degildi (p>0,05).

Tablo 7: ASD’li Hasta Grubunun ASD Kapatma Oncesi ve Sonrasindaki SFT

Verilerinin Karsilastirilmasi

ASD kapatilmadan | ASD kapatildiktan | p degeri

once 3 ay sonra
FVC(%), mean£SD | 71,294+22.1 84,05+£11,4 0,010
FEV1(%), mean£SD | 79,17+25,4 95,35+12,8 0,005
PEF(%), mean+SD | 80,47+18,8 91,11+14,8 0,070
MEF 25-75(%), | 99,76+33.4 120£19,7 0,010
mean+SD
FEVI/FVC,median | 111 113 0,093
(min-max) Min 80 Min 107

Max 117 Max 116
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S.TARTISMA

Dogumda en sik saptanan dogumsal anomalilerin basinda konjenital kalp
hastaliklar1 gelmekte olup canli dogumlarin %0.8-10’unda konjenital kalp anomalileri
saptanmaktadir. Konjenital kalp hastaliklari; soldan saga santhi kalp hastaliklari,
obstriiktif kalp hastaliklar1 ve siyanotik kalp hastaliklar1 olmak iizere baslica 3 gruba
ayrilir. Bunlardan soldan saga santli kalp hastaliklari; kalpte soldan saga santa olanak
saglayan hastaliklar grubunu tanimlar.

Bu hastalik grubu icginde atriyal septal defekt (ASD), ventrikiiler septal defekt
(VSD), patent duktus arteriozus (PDA), atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD) yer alir.
Bunlardan en sik goriileni VSD’dir. Konjenital kalp hastaliklari icinde %25-30 oraninda
goriiliir.  Atriyal septal defekt %6-8, PDA %6-8, AVSD %4-5 oranlarinda goriiliirler.
Patent duktus arteriosusun prematiire bebeklerde ve diisiik dogum agirlikli bebeklerde
goriilme siklig1 %80’ e ulasir.

Bu hastalik grubundan atriyal septal defekt (ASD), ¢ocuklarda konjenital kalp
hastaliklar1 arasinda sik olarak goriiliir. Atriyal septal defekt tanim olarak, atriyal
septumun herhangi bir bolgesinde, sol ve sag atriyumlar arasinda anormal santa izin
veren, iki atriyumun birbiriyle baglantili olmas1 seklinde tanimlanan bir defekttir (13).
Kizlarda erkeklerden iki kat daha fazla goriiliir. Defektin lokalizasyonuna gore
“Sekundum atriyal septal defekt”(fossa ovalis defekti), “Ostium primum tip atriyal
septal defekt”, “Siniis venozus tip atriyal septal defekt” ve “koroner siniis tipi atriyal
septal defekt” olmak iizere dort farkli ¢esidi vardir (13). Sekundum atriyal septal defekt
ASD’nin en sik tipidir. Tiim ASD’lerin %50-70’ini olusturur (14). Bu defekt fossa
ovalis bolgesinde bulunur. izole ostium primum tip atriyal septal defekt tiim ASD’lerin

yaklasik %15’inde goriiliir. Atriyoventrikiiler septal defekt ile birlikte goriilenlerde
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dahil edildiginde goriilme siklig1 %30’a c¢ikar. Siniis venozus tip atriyal septal defekt
vena kava superior ve vena kava inferior ile sag pulmoner venleri ayiran atriyum
duvarinin gelisim bozuklugu sonucu olusur. Bu defektler siklikla vena kava superiyor
ve nadiren vena kava inferiyor’un agzinda yer alirlar. Koroner siniis tipi atriyal septal
defekt koroner siniisiin sag atrial orifisinin olmasi1 gereken yerde lokalize olan bu defekt,
ASD’lerin en nadir goriilen tipidir. Genellikle sol atrium tavanina agilan bir persistan
siiperior vena kava ile birliktedir. Koroner siniis-sol atrium arasit defekti (unroofed
koroner siniis) vardir ve bu durumda koroner siniisiin sag atrial orifisi interatrial bir
komiinikasyon gorevi yapar (13,23).

Kardiyak ve pulmoner sistem biribiriyle yakindan iligkili iki sistemdir. Viicudun
metabolik gereksinimleri karsilamak icin kardiyak outputla uyumlu sekilde ventilasyon
olmalidir. Atriyal septal defekt gibi kardiyovaskiiler sistemin konjenital anomalilerinde
bu iligki hemen her zaman bozulur (70). Normalde pulmoner kan akimi/sistemik kan
akimi 1 dir. Atriyal septal defekt varliginda defektin biiyiikliigli ve sag ventrikiil
kompliyans1 ile iliskili olarak pulmoner kan akimi artar. Sant asir1 pulmoner kan
akimina neden olur ve pulmoner vendz kanin geri doniisii artar. Oksijenize kan
akcigerlerden resirkiile olur ve pulmoner vaskiiler yatakta konjesyon meydana gelir.
Pulmoner kapillerdeki artmis hidrostatik giicler sivinin kapilller damar disina ¢ikmasina
neden olur. Bu basing elektron mikroskobunda goriilebilen kilcal damar ¢atlamalarina
neden olarak kapiller membran biitiinliiglinii bozar (78). Sonug olarak sivi interstisyum
ve alveolde birikir ve pulmoner 6deme yol agar. Bu da yeterli ventilasyonu saglamak
icin gereken solunum isini arttirir. Obstruktif peribrongial damarlar veya brons duvari
ve peribronsial 6dem nedeniyle kiiciik parankimal hava yollarinda daralma vardir. Bu
sitkisma wheezinge neden olur. Buna kardiyak astim da denir. Pulmoner 6dem ve ona
bagli mekanik bozukluk gaz degisimini bozarak hipoksiye neden olur. Bu; hastaligin
agirhigina gore ciddi hipoksiden doku diizeyinde hipoksiye kadar degisebilir (79-81).

Bu patofizyoloji sonucunda defektin biiyiikliigii ve siiresine bagli olarak
kardiyak dilatasyona nedenli solunum yollarina basi1 (74), atelektazi (91), alt solunum
yolu enfeksiyonu (85), pulmoner hemoraji (92,93), pulmoner emboli (94) ve pulmoner
hipertansiyon (72,96,97) gibi pulmoner komplikasyonlar goriilebilir. Tedavi edilmemis,
eriskin olgularda %5-10 oraninda pulmoner vaskiiler hastalik gelisir (18). Yapilan
caligmalarda KKH’l1 yetiskinlerde akciger fonksiyonlarinda orta ve/veya ciddi derecede

bozulma mortalitenin bagimsiz bir belirleyicisi oldugu saptanmistir (82).
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Tedavi edilmeyen genis defektlerde, 20-30’1u yaslarda, pulmoner hipertansiyon
ve konjestif kalp yetersizligi gelisir. Atriyal septal defektin ozellikle pulmoner
hipertansiyon, sag kalp yetersizligi olmak iizere komplikasyonlar1 ikinci dekattan
baslayarak yasla birlikte giderek daha sik goriilmektedir (107). Daha once de
belirttigimiz  gibi  ¢ocuklarda pulmoner hipertansiyon sikligi tam olarak
bilinmemektedir. Son yapilan c¢alismalarda Hollanda’da ¢ocuklardaki pulmoner
hipertansiyonun yillik insidans1 63,7/1000000 bulunmustur. Konjenital kalp hastaliklar
ile iligkili pulmoner hipertansiyon insidansi ise hem Hollanda’da hem de Yeni
Zellanda’da 2,2/1000000’dir (29). Pulmoner hipertansiyon etyolojisinde yer alan
konjenital kalp hastaliklarin tiplerine gére inceleyen calisma halen devam ettiginden bu
olgularin icinde ASD’ye baghh olarak gelisen pulmoner hipertansiyon sikligi
bilinmemektedir. ASD’ye bagh konjestif kalp yetersizligi (KKY) de ilk dekatta nadir,
40 yasindan sonra ise yaygindir (31). Ameliyat olsun olmasin, eriskinlerde yasla birlikte
artis gosteren atrial disritmiler (flatter veya fibrilasyon) goriilebilir (27,31).

Atriyal septal defektli hastalarda pulmoner komplikasyonlarla iliskili olarak
solunum fonksiyon testi (SFT) parametrelerinde genis spektrumlu degisimler rapor
edilmistir (4-5). En c¢ok goze carpan pulmoner anormallik akciger voliim
restriksiyonudur (6-8).

Siklikla yeterli ventilasyonu saglamak icin solunum sistemi caligmasini arttirir.
Genis soldan saga santli hastalarda pulmoner 6dem gelisir. Sonug¢ olarak ventilasyon
sirasinda akcigerlerin genislemesini saglamak i¢in solunum kaslarinin calisma giicii
artar. Bu kosullar altinda interkostal ve subkostal cekilmeler geliserek solunum daha
hizli ve yiizeyel olur. Ayrica hastalarda ekspirasyon sonunda epiglottis kapanarak
akciger hacmini korumaya calisir. Siddetli pulmoner ©6dem, inflamasyon veya
enfeksiyonda burun kanadi solunumu ve inleme gibi ilave bulgular olabilir. Bu fiziksel
bulgular yas itibariyle daha kiiciik cocuklarda daha sik goriiliir. Yaptigimiz ¢alismada
ASD’li hastalarda en sik ratladigimiz sikayet cabuk yorulmaydi (%70,5). Bunu efor
intolerans1 (%17,6) ve nefes darligi (%11.7) takip etti. Hi¢cbir hastamizda oksiiriik
sikayeti yoktu.

Bir¢cok KKH’I1 vakada cerrahi onarim Oncesinde ve sonrasinda en ¢ok rastlanan
akciger bulgusu SFT’deki restriktif solunum paterndir (103-105). Ama bu hastalarda
altta yatan patolojiye gore SFT’de obstriiktif solunum paterni veya difiizyon defektleri
de goriilebilir. Atriyal septal defektte en ¢ok goze carpan pulmoner anormallik ise

akciger voliim restriksiyonudur (6-8). Elli iki hastanin 10 yillik izlemini kapsayan 1
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calismada hastalarin %58’inde FVC, FEV1 ve FEV1/FVC degerlernin azaldig: restriktif
patern gosterilmistir (104). Calismamizda ASD’li hastalarin FVC ve FEV1 degerleri
kontrol grubuna gore anlamh derecede diisiik bulundu. FEV1/FVC, PEF ve MEF 25-75
degerlerinde de diisiikliik olmakla beraber bu diisiikliik istatistiksel olarak anlamli
degildi. Bu sonuglar gosteriyor ki Onceki calismalardaki (82-84) gibi bizim
calijmamizda da santral ve periferal hava yolundaki etkilenmeler beraber
goriilmektedir. Bu nedenle anatomik anormallik tam olarak bilinemese de artmis
pulmoner kan akiminin pulmoner vaskiiler yatakta degisimlere yol acarak akciger
parankiminde fibrotik degisimlerle birlikte progresif yeniden yapilanma sonucu
oldugunu diisiinmekteyiz (115,116). FEV1/FVC, PEF ve MEF 25-75 degerlerindeki
diisiikliiklerin istatistiksel olarak anlamli olmamasini hastalarimizin yas itibariyle kiiciik
olmasina, ASD’nin pulmoner komplikasyonlarinin tam olarak ortaya c¢ikmasi igin
yeterli siire gecmemesine bagli olabilecegini diisiiniiyoruz.

Atriyal septal defektli hastalarin ASD kapatilmasindan 3 ay sonraki SFT
degerleri karsilagtirlldiginda hastalarin FVC, FEV1 ve MEF 25-75 degerlerinde
istatistiksel olarak anlamlhi artis saptandi. FEV1/FVC ve PEF degerlerinde artis
bulunmakla beraber istatistiksel olarak artis anlamli degildi. Pulmoner vaskiilarite ve
akciger parankim degisimlerinin diizelmesi i¢in 3 aydan daha uzun bir siire gereklidir.
Gec¢ tan1 alan ve tedavi edilen olgularda meydana gelen degisiklikler kalici
olabilmektedir.

Calismamizda ortalama FVC ve FEV1 transkateter ASD kapatilmasit sonrasi 3.
ayda anlaml olarak diizleme gostermistir. Bu diizelmenin muhtemelen akciger voliimii
ve santral havayolu ile ilgili anormalliklerin, ASD nin transkateter kapatilma sonrasi
diizelmesinden dolay1 meydana geldigini diisiindiirmektedir.

Atriyal septal defektin kalp cerrahisi ile kapatilmasi sonrasi meydana gelen
santral hava yollarindaki diizelmelerinin, santin kapanmasindan sonra soldan saga kan
akiminin azalmasi akcigerlere giden kan voliimii azalmasi nedeniyle oldugunu Sulc (83)
caligmasinda bildirmistir. Patofizyolojide anlattigimiz gibi Atriyal septal defektin yol
actig1 sant ile artan kan akimi sag kalp bolmelerini genisletir, ana pulmoner arteri dilate
eder ve pulmoner vaskiilariteyi artirir. Hava yolu direnci artar. Daha Onceki
calismalarda ASD nin transkateter kapanmasi ile sag ventrikiil voliimiiniin diizeldigi ve
pulmoner kan akiminin azaldigr bildirilmistir (117,118). Bu nedenle, transkateter
kapanma sonrasi, FVC ve FEV1 deki ilerlemenin soldan saga kan akiminin azalmasi,

akcigerlere giden kan voliimii azalmasi nedeniyle oldugunu diisiinmekteyiz.
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Calismamiz ayn1 zamanda, tiim SFT parametrelerinin, ASD nin transkateter
kapanmas1 sonrasinda artma egiliminde oldugunu gostermistir. Buna ragmen, bazi
parametrelerdeki artis istatistiksel olarak anlamli  bulunmamustir. Bu SFT
parametrelerindeki, santin kapatilmasi oncesindeki ve sonrasindaki degisimler, her ne
kadar istatistiksel olarak anlamli olmasa da bize ASD nin transkateter kapanma
sonrasinda  hicbir  pulmoner fonksiyonun kotilesmedigini  gOsterir.  Ayrica
caligmamizdaki SFT kontrol zamani 3. ay gibi kisa bir zamandir. Daha uzun siireli
takiplerde diger parametrelerde de diizelme goriilecegini diisiinmekteyiz.

Diger calismalarla (6,115, 119) saptanan en sik SFT anormalligi ile benzer
sekilde, calismamizda da ASD hastalarinda, en sik goriilen SFT anormalligi restriktif
defekt varligiydi. Atriyal septal defektli hastalarda anormal SFT varliginin
caligmamizdaki sikligi Sulc’un calismasinda (83) bildirildiginden daha diisiiktiir. Bu
calismaya gore bizim caligmamizdaki santin diizeltilmesi 6ncesinde anormal SFT siklig1
degisiminin, calisma populasyonumuzun Sulc’a gore daha gen¢ olmasi nedeniyle
olabilecegi seklinde yorumladik. Daha gen¢ hastalar daha kisa, kronik voliim
yiiklenmesi ve artan pulmoner kan akimina maruz kaldigi icin SFT daha az etkilenir.
Calismalar da gostermistir ki KKH’larinin erken diizeltilmesi akciger fonksiyonlarinin
ve egzersiz kapasitelerinin diizelmesiyle dogrudan iliskilidir (9,104,106).

Dahasi, ASD nin diizeltilme metodu c¢alismamizda transkateter kapatmaydi.
Oysa ki, daha oOnceki calismalarda cerrahi diizeltme metodu kullanilmisti. Cerrahi
prosediiriin  kendisi, akcigerlere hasar verebilir. Ciinkii ASD nin cerrahi yolla
diizeltilmesi sirasinda torakotomi uygulanmakta, kardiyopulmoner bypass ve operasyon
siiresince  meydana gelen ventilasyon problemlerine bagli olarak yapisal veya
fonksiyonel kardiyopulmoner degisimlere sebep oluyor. Atriyal septal defektin
transkateter ile kapanmasi ideal bir yontemdir, ¢iinkii ne anatomik ne de fonksiyonel
pulmoner degisimlere neden olmaz. Torakotomi gerektirmemesi ve hastanede yatisin
kisa olusu gibi nedenlerle de cerrahi yonteme gore daha avantajhidir (120,121). Yapisal
kalp hastaliklarinin girisimsel tedavisinde saglanan ilerlemelerin sonucu son Avrupa
Kardiyoloji Dernegi konjenital kalp hastaliklar1 kilavuzunda sekundum ASD’nin
tedavisi icin defekt morfolojisi uygun ise ve teknik olarak yapilabiliyorsa oncelikle
perkiitan tedavinin uygulanmasi1 Onerilmektedir (67, 122-125). Atriyal septal defektin
onarimi gegiren 46 cocuk iizerinde yapilan bir ¢alismada FVC ve FEV1 degerleri

ASD’leri cerrahi yolla kapatilan hastalarda, transkateter kapatma uygulanan hastalara
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gore daha diisiik bulunmustur (9). Bu durum miidahalelerin kendisinin de akciger
fonksiyonu iizerine beklenmedik olumsuz etkisi olabilecegini diistindiirmektedir.
Spirometriyi ¢ocuk hastalarda transkateter ASD kapatilmasi sonrasi SFT
degisimlerini degerlendirmek icin kullandik. Aslinda spirometri genel saglik alaninda
cok sik kullanmilan bir test degildir. Gonzales’in c¢alismasinda SFT’deki anlaml
degisimlere dayanilarak SFT’nin KKH’Ii hastalarda noninvaziv ve peryodik
degerlendirme acisindan Onemli bir test oldugu soylenmistir (82). Calismamizda
goriildiigii gibi ASD’li hastalarin ASD kapatilma 6ncesinde ve sonrasinda FVC, FEV1
ve MEF 25-75 degerlerinde istatistiksel olarak anlamli degisiklikler gosterdigi
saptanmigtir. Spirometrik degerlendirme ASD’li hastalarin solunum fonksiyonlarini,
ASD kapatildiktan sonraki degisimlerini ve tiim ASD hastalan icinde MEF 25-75
diisiikliigii olanlar gibi yiiksek riskli cocuklarin belirlenmesinde faydalidir.
Calismamizda bazi sinirlayici faktorler de mevcuttu. Yasadigimiz en biiyiik
sorun ¢ocuklarin SFT’ye uyum saglayamamasiydi. Yas olarak kiiciik ASD’li hastalara
SFT yapamadiklar1 icin ¢alimaya dahil edilmemistir. Diger onemli problem hasta
sayisinin az olusuydu. Ayrica hastalarin kontrollerine diizenli gelmemeleri veya
kontrolii birakmalar1 uzun siireli takibimizi olanaksiz kildi. Kisitlayict faktorlerden bir
digeri de caligmamizda baslangicta planladigimiz gibi ASD’leri cerrahi yontemle
kapatilan hasta grubunun olusturulamamasiydi. Calismamizin daha biiyiik serilerde,
cerrahi yontemle kapatilan hasta grubunu icerecek sekilde ve daha uzun siireli
izlemlerle tekrarlanmasinin daha kesin sonuclar elde etmemizi saglayacagi

goriislindeyiz.
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6. SONUC

Bu calismada ASD’li hastalarin SFT’sindeki FVC ve FEV1 degerleri saglikli
cocuklara gore istatistiksel olarak anlamli diisiik bulundu (p<0,05). FEV1/FVC, PEF ve
MEEF 25-75 degerlerinde de diisiikliikk olmakla beraber bu diisiikliik istatistiksel olarak
anlamli degildi (p>0,05). Bu hastalarin transkateter ASD kapatilmasindan 3 ay sonra
yapilan kontrol SFT’leri degerlendirildiginde; hastalarin tim SFT degerlerinde diizelme
goriilmekle beraber FVC, FEV1 ve MEF 25-75 degerlerinde istatistiksel olarak anlaml
artis saptandi (p<0,05). Calismamizda ASD’li hastalarda solunum fonksiyonlarinin
etkilendigi, tedaviyle beraber solunum fonksiyonlarinda iyilesmeler oldugu, ASD’li
hastalarin SFT ile solunum sistemlerinin degerlendirilmesinin faydali olabilecegi

sonucuna varildu.

51



7.0ZET

TRANSKATETER ASD KAPATMA UYGULANAN COCUKLARDA SFT
PARAMETRELERINDEKI DEGiSiM

AMAC: Calismamizda ASD’li hastalarin saglikli cocuklara gore solunum
fonksiyon testindeki farkliliklar1 ve bu hastalara transkateter yolla ASD kapatilma
uygulandiktan sonra meydana gelen SFT degisimlerini incelemeyi amagladik.

GEREC VE YONTEM: Bu calismada sekundum ASD saptanan, ASD’si
transkateter yolla kapatilmasi uygun goriilen 5 - 18 yas arasinda 17 olgu alindi. Kontrol
grubu olarak sagliklt 20 cocuk alindi. Her iki gruba SFT uygulandi. Her iki
grubun SFT degerleri karsilastirildi. Hasta grubun ASD’leri transkateter yolla
kapatildiktan 3 ay sonra tekrar SFT uygulandi. Artriyal septal defekt kapatilmadan
onceki ve sonraki degerler karsilastirildi.

BULGULAR: Ortalama yas hasta grubunda 9,47 + 3,59 kontrol grubunda 10,95
+ 2,81 olarak tespit edildi. Atriyal septal defektli hastalarin 11’1 (%64,7) kiz, 6’s1
(%35,3) erkek hastaydi. Saglikli cocuklarin 11°1 (%55) kiz, 9’u (%45) erkek cinsiyetti.
Hastalarin sikayetleri sorgulandiginda 2 (%11,7) tanesinde nefes darhigi, 3 (%17,6)
tanesinde ekzersiz intoleransi, 12 (%70,5) tanesinde ¢abuk yorulma sikayeti mevcuttu.
Hicbir hastada oksiiriik yakinmasi yoktu. Fizik muayenede 13 hastada (%76) pulmoner
odakta daha iyi duyulan, siddeti 2/6 - 3/6 arasinda degisen, sistolik iifiiriim mevcuttu.
Bu hastalarda S2 sabit ¢ift duyuluyordu. 4 hastada (%24) ise belirgin bir iifiirlim yoktu.
Hastalarin ekokardiyografik incelemeleri degerlendirildiginde ASD’lerin dort bosluk
ortalama cap1 12,76 + 5 mm, bikaval 6l¢iimde ortalama cap1 12,35 + 6,1 mm, ortalama
aortik cap 10,82 + 4,69 mm olarak oOlciildii. Defektin kapatilmasi i¢in kullanilan
cihazlarin ortalama ¢ap1 16,29 + 6,41 mm idi. Atriyal septal defektli hastalarin ASD
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kapatilmadan ©Onceki SFT degerleri ile saglikli grubun SFT degerleri
karsilastinlldidiginda FVC ve FEV1 degerleri ASD’li hastalarda istatistiksel olarak
anlaml diisiik bulundu (p<0,05). FEVI/FVC, PEF ve MEF 25-75 degerlerinde de
diisiikliik olmakla beraber bu diisiikliik istatistiksel olarak anlamli degildi (p>0,05).
Hastalarin transkateter ASD kapatilmasindan 3 ay sonra yapilan kontrol SFT’leri
degerlendirildiginde; hastalarin FVC, FEV1 ve MEF 25-75 degerlerinde istatistiksel
olarak anlaml artig saptandi (p<0,05). FEV1/FVC ve PEF degerlerinde artis vardi ama
bu artig istatistiksel olarak anlamli degildi (p>0,05).

SONUC: Bu calismada ASD’li hastalarin SFT’sindeki FVC ve FEV1 degerleri
saglikli cocuklara gore istatistiksel olarak anlamli diisiik bulundu. Bu hastalarin
transkateter ASD kapatilmasindan 3 ay sonra yapilan kontrol SFT’leri
degerlendirildiginde; hastalarin tim SFT degerlerinde diizelme goriilmekle beraber
FVC, FEV1 ve MEF 25-75 degerlerinde istatistiksel olarak anlamli artis saptandi.
Calismamizda ASD’li hastalarda solunum fonksiyonlarinin etkilendigi, tedaviyle
beraber solunum fonksiyonlarinda iyilesmeler oldugu, ASD’li hastalarin SFT ile

solunum sistemlerinin degerlendirilmesinin faydali olabilecegi sonucuna varildi.
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8.SUMMARY

THE CHANGES OF PULMONARY FUNCTION TEST PARAMETERS IN
CHILDREN WHO UNDERGOING TRANSCATHETER ASD CLOSURE

AIM: This study was performed to assess changes in pulmonary function test
(PFT) and pulmonary outcome before and after transcatheter closure of atrial septal
defect (ASD) in pediatric patient and compared with healthy children

MATERIALS AND METHODS : A total of 17 pediatric patients with age of
range 5 and 18 years undergoing transcatheter ASD closure received PFT at baseline
(day before ASD closure), and 3 months after procedure. As a control group of 20
healthy children were included. PFT values of both groups were compared.

RESULTS: In patients with a mean age of 10.95 + 2.81 to 9.47 £+ 3.59 in the
control group were determined. The eleven patients who have atrial septal defect were
female (64.7%) and six patients were male (35.3%). The gender of 11 healthy children
were (55%) females and 9 (45%) were male. When asked about the complaints of
patients two (11.7%) patients with dyspnea, 3 (17.6%) in the exercise intolerance, 12
(70.5%) of them complained of fatigue was present. None of the patients had cough. On
physical examination in 13 patients (76%) who had ranging 2/6 - 3/6 systolic murmur
which heard better on pulmonary focus was present. In these patients, S2 hard couple
were heard. There was no significant murmur in 4 patients (24%).The
echocardiographic evaluation of patients with ASDs; on four spaces screen the average
diameter was 12.76 £ 5 mm, on bicaval screen the average diameter was 12.35 + 6.1
mm, mean aortic diameter was measured as 10.82 + 4.69 mm. The devices used to close
the defect average diameter was 16.29 + 6.41 mm. Forced vital capacity (FVC), forced
expired volume in 1 sec (FEV(1)), FEV(1) to FVC ratio (FEV(1)/FVC), peak expiratory
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flow (PEF), and mean forced expiratory flow during the middle half of FVC (FEF(25-
75)) were measured. At baseline, ASD patients had significantly reduced FVC and
FEV(1) (p<0,05). FEV1/FVC, PEF and MEF 25-75 also decrease in value, although this
decrease was not statistically significant (p>0,05). Three months after transcatheter
closure of ASD, FVC, FEV1 and MEF 25-75 showed a statistically significant increase
in the values (p<0,05). FEV1/FVC and PEF values had increased, but this increase was
not statistically significant (p> 0.05).

CONCLUSION: In this study of patients with ASD , FVC and FEV1 values
were significantly lower than healthy children. These patients performed 3 months after
control of transcatheter closure of ASD, PFTs were evaluated; All of the patients
showed an improvement in PFT values. Also, FVC, FEV1 and MEF 25-75 showed a
statistically significant increase in value. PFT disturbance was observed in significant
flow limitation in the peripheral airway of ASD patients. Improved PFT was found after
transcatheter closure and better pulmonary outcome was observed. The assessment of

the respiratory tract of ASD patients with SFT was concluded to be helpful.
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