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OZET

Tiim Diizeltme Yapilan Down Sendromlu Avsd’li Olgularla Down Sendromlu
Olmayan Avsd Hastalarinin Postoperatif Komplikasyonlarinin Karsilastirilmasi

Amac: Konjenital kalp hastaliklart ve Down sendromu birlikteligi siktir. Down
sendromlu ¢ocuklarda en sik goriilen konjenital kalp hastalig1 %36 ile AVSD’dir.

Down sendromlu ¢ocuklarin immum yetmezlikleri bilinmektedir. Bu konuda
yapilan ¢alismalarda 6zellikle I1L-4,IL-10’da artis TNF-alfa ve IL-6’da azalma olmasi
immum yetmezlik nedenlerini agiklamaktadir. Ayrica Komplet AVSD soldan saga
santli bir patolojidir. Dolayisiyla akciger kanlanmasmin arttigi bir konjenital kalp
hastaligidir. Down sendromu ve Komplet AVSD’nin birlikteligi gerek immun sistem
yetmezligi gerekse AVSD nedeni ile artmis olan akciger kan akimi sonucu gelisme
geriligi, sik akciger enfeksiyonu goriilmektedir

Gereg¢ ve Yontem: Biz calismamizda tam diizeltme yapilan Komplet AVSD’li
hastalarin postopertif siire¢lerinde morbidite ve mortalitelerinde down sendromunun
etkisinin olup olmadigin1 arastirmayi amacladik. Bu nedenle Cukurova tiniversitesi Tip
Fakiiltesi Kalp ve Damar Cerrahisi Boliimiinde Ocak 2011 ile Ocak 2014 tarihleri
arasinda, acik kalp cerrahisi yontemi ile tam diizeltme operasyonu yapilan komplet
atriyoventrikiiler septal defektli Down sendromlu 20 hasta (Grup A) ve down sendromlu
olmayan 10 hasta (Grup B) toplam 30 hastaprospektif olarak postopertif siireg,
morbidite ve mortalite agisindan karsilastirildi.

Bulgular: Postoperatif siiregte; grup A’da inotrop ajan gereksinimlerinin,
ventilator destek ve yogun bakimda kalis siirelerinin uzun oldugu, daha ¢ok atelektazi
ve enfeksiyonun neden oldugu pulmoner problemlerle karsilasildigt ve bu grupta
mortalitenin daha yiiksek oldugu goriildi. Drenaj, kan iriinleri replasman tedavisi,
postoperatif eko bulgulart agisindan grup A ve grup B arasinda anlamli farklilik
saptanmadi.

Sonu¢: Calismamizda sonug olarak tam diizeltme yapilan Komplet AVSD’li
olgularin Down sendromlu olmalarinin postopertif siire¢lerinin daha problemli oldugu
morbidite ve mortalitelerinin daha yiiksek oldugunu gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Down Sendromu, Komplet AVSD, Mortalite.

Vil



ABSTRACT

Aim: It is frequent that the togetherness of congenital heart diseases and Down
syndrome. In children with down syndrome most common are congenital heart disease
36% with Atrioventricular septal defect (AVSD).

It is known immune deficiency in children with down syndrome. In the studies
conducted on this subject especially the increasing in IL-4,IL-10, the decreasing in
TNF-alfa and IL-6 clarify the causes of immune deficiency. Also, the complete AVSD
is the shunt pathology which is from left to right. Accordingly it is conginetal heart
disease in which increase lung bleed. Because of the togetherness of Down syndrome
and Complete AVSD, it seen both deficiency of immune system and lung bleed because
of increasing AVSD as a result growth, retardation lung infection.

Material and Method: We purposed to research whether down syndrome
effect to morbidity and mortality or not in postoperative process of Complete AVSD's
patients which is full corrected. Therefore in Cukurova University, Faculty of Medicine,
In the Department of Cardiovascular Surgery between the dates January 2011 and
January 2014, it was compared according to prospectively postopreative process,
morbidity and mortality, 30 patients totally, from which 20 patients (Group A) with
down syndrome and Atrioventicular septal defect, who underwent total surgical
correction by open heart surgery method and 10 (Group B) of them are patients without
down syndrome.

Rsults: In postoperative process; it is seen that in group A, inotropic agent
requirements, the long stay duration in ventilator support and intensive care, come
across with pulmonary problems, to which cause atelectasis and infection more and the
mortality is higher in this group. It is not determined significant difference between
group A and B, according to drainage, blood products replacement therapy,
postoperative echo findings.

Conclusion: In our study, it proved that the postoperative process of total
corrected Complete AVSD's facts with Down syndrome are more problematic, the
morbidity and mortality are higher.

Key Words: Down Syndrome, Complete AVSD, Mortality.



1. GIRIS

Komplet atriyoventrikiiler septal defekt dogustan kalp hastaliklarinin yaklagik
%3’1inii olusturur ve 10.000 canli dogumda iki oraninda goriiliir. Bu durum Down
sendromu ile yakin iligkilidir ve hastalarin %40-45’inde Down sendromu vardir.
Kardiyak malformasyonlar, Down sendromlu g¢ocuklarda dogum sonrasi ilk 2 yilda
mortalite ve morbidite ile yakindan iliskilidir. Tedavi edilmemis olgularda mortalite,
cogunlukla yasamin ilk iki yilinda, komplike kardiyak anomalilerde ise ilk bir yili
icinde goriilmektedir. Birgok klinik 6zelliklerin birlesiminden olusan Down sendromu
degisik kardiyak malformasyonlarla birlikte bulundugundan konjenital kalp hastaliklar
icin cerrahi tedavinin uygulandigi merkezlerde, hasta profilinin énemli bir bolimiinii
olusturmaktadir.

Literatiir incelemelerinde Down sendromlu konjenital kalp hastaligi bulunan
olgularin, preoperatif, intraoperatif ve postoperatif 6zellikleri yoniinden incelendiginde,
uygulanan kalp cerrahisi oncesi ve sonrasinda bir risk faktorii oldugunu gdsteren
calismalar oldugu gibi, risk faktorii olusturmadigini belirten yayinlar da mevcuttur.

Calismamizda, tim diizeltme operasyonu yapilan Down sendromlu Komplet
AVSD’li hastalarla Down sendromu olmayan Komplet AVSD’li hastalarin postoperatif
goriilen komplikasyonlar karsilastirildi. Bu karsilastirma ile Down sendromunun
Komplet AVSD’li tiim diizeltme operasyonu yapilan hastalarda morbidite ve mortalite
acisindan bir risk faktorii olusturup olusturmadigi incelendi. Bu arastirmada Ocak 2011-
Ocak 2014 yillar1 aras1 Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Kalp Damar Cerrahisi
Anabilim Dali’nda tiim diizeltme operasyonu yapilan AVSD’li 30 vaka incelendi.

Hastalar 2 grupta degerlendirildi.

Grup A; Down sendromu saptanan Komplet AVSD nedeniyle tiim diizeltme
operasyonu ile tedavi edilen 20 hasta

Grup B; Down senromu saptanmayan Komplet AVSD nedeniyle tiim diizeltme
operasyonu ile tedavi edilen 10 hasta

Hastalarin tiimiinde komplet AVSD’ye tiim diizeltme operasyonu yapild1.
Palyatif girisim yapilan hastalar ¢alisma dis1 tutuldu, tiim diizeltme operasyonunda ayni
cerrahi teknik uygulandi. Her iki hasta grubu arasinda postoperatif verileri birbiriyle

karsilagtirilarak degerlendirildi. Hastalar ameliyat sonrasi donemden taburcu olana



kadar gecen siire boyunca takip edilerek mevcut olan semptomlar1 ve ekokardiyografi
bulgular1 karsilastirilarak degerlendirildi.

Down sendromu saptanan tiim diizeltme operasyonu yapilan Komplet AVSD’li
hastalarla down sendromu saptanmayan tiim diizeltme operasyonu yapilan komplet
AVSD’li hastalarin cerrahi tedavisinde, postoperatif hasta takibinde, mortalite,
morbidite ve erken donem takiplerde, Down sendromunun etkisinin olup olmadig:

karsilastirildi ve literatiir verileri tartisildi.



2. GENEL BIiLGILER

Trizomi 21 ile ilgili ilk bilimsel kayit 1866'yilma aittir. O tarihte Ingiliz bilim
adami1 John Langdon Down bazi ortak 6zellikleri paylasan ve digerlerinden sekil olarak
fakli ve zeka problemleri olan bir grup c¢ocugu yaymladigi makalesinde ilk kez
tanimladi. Down ayn1 zamanda tiroid hormonu azligina bagli olarak goriilen
kretenizmden farkli bir durumun da ilk kez altin1 ¢iziyordu. Ancak kendisi ¢ok talihsiz
bir benzetme yapti ve bu tiirdeki ¢ocuklar1 yiiz yapilari nedeniyle bir Uzakdogu 1rk1 olan
Mogollara benzeterek "Mongoloid idiotlar” olarak isimlendirdi.

Yirminci yiizyilin ilk yarisinda Down sendromunun nedenleri konusunda ¢ok
fazla spekiilasyon yapilmaktaydi. Bu durumun kromozomal anormalliklere bagli
olabilecegi fikrini ilk kez 1930 yilinda Waardenberg ve Bleyer ileri siirdiiler ancak bunu
kanitlamak 1959 yilinda ¢alismalarini birbirinden habersiz olarak siirdiiren iki ayr1 bilim
adami; Jerome Lejeune ve Patricia Jacobs'a nasip oldu. Bu iki aragtirmact Down
sendromunda 21. kromozomdan 2 tane olmasi gerekirken 3 tane oldugunu gosterdiler.
Sendromun diger nedenleri olan transloklasyon ve mozaisizmin ortaya konmasi ise 3 y1l
daha aldi.

Bu bilgilerin ortaya konmasi zaten gergin ve kizgin olan Asyali genetikgileri
harekete gecirdi ve bilimsel arenada yarattiklar1 baski sonucu mongolizm tanimlamasi
bilimsel literatiirden kaldirildi ve bunun yerine Down sendromu ismi 1970'li yillardan
itibaren kullanilmaya baslandi.

Down sendromu, trizomi  21; genetik diizensizlik sonucu insanin  21.
kromozom ciftinde fazladan bir kromozom bulunmasi durumu ve bunun sonucu olarak
ortaya cikan hastaliga verilen isimdir.®

Down sendromu, Trizomi sendromlari i¢inde en sik goriilen sendromdur. Orta
derecedeki mental geriligin en sik nedenlerinden birisidir. Komplet ya da parsiyel
trizomi ile karakterize bir hastaliktir. Tiim vakalarin % 95°1 primer trizomi iken, % 3’1
translokasyon anomalisi, % 2’si ise mozaik form seklindedir. Ug tip mongolizm vardir.

A - Klasik Mongolizm (Regiiler, mutad, standard mongolizm): Lejeune ve
arkadaslar1 tarafindan 1959 yilinda ilk defa tarif edilen mongolizm tipidir. G grubu
kromozomlarindan 21. ¢ift kromozomun normalde iki adet bulunmasi gerekirken ii¢

adet bulunmasiyla (kadinda 47, XX, 21+; erkekte 47, XY, 21+) ortaya ¢ikar.


http://tr.wikipedia.org/wiki/%C4%B0nsan
http://tr.wikipedia.org/wiki/Down_sendromu#cite_note-1

B- Translokasyon tipi mongolizm: Polani ve arkadaglar1 tarafindan 1960 da
mongolizmli bir kiz ¢ocugunda tespit edilmistir. 21. Cift kromozomda ii¢ adet olan
kromozomun biri, D veya G grubu kromozom ¢iftinin birine eklenmesiyle
translokasyon tipi mongolizm meydana gelir. 21. Ciftteki fazla kromozom 22. Cift
kromozoma transloke olursa, G/G tipi mongolizm, fazla kromozom D grubundaki
kromozom c¢iftlerinden birine transloke olursa, G/D tipi translokasyon ortaya c¢ikar.
Burada goriiniiste bir kromozom sayisi fazlalig: tespit edilmeyecek fakat kromozomun
seklinde ve dolayisiyla gen balansinda bir degisme olacaktir. Translokasyon Tipi
mongolizmin goriilme siklig1 anne yasina bagl degildir.

C - Mozaik mongolizm: Bu tip mongolizmi Clarke ve arkadaslar1 1961 yilinda
tespit ettiler. Mozaik mongolizmde hiicrelerin bir kisminda normal yani 46 tane
kromozom varken, bir kisminda 21 kromozom c¢iftinde iki adet kromozom bulunmasi
gerekirken li¢ adet kromozom bulunur. (46, XY/47, XY, 21+) . Mozaik mongollarin
semptomlar1 diger mongollara gére daha hafif seyretmektedir.

Kromozomlar, viicut hiicrelerinin ¢ekirdeklerinde bulunur. Bu yapilarla birlikte
bizim karakterimizi, yapimizi olusturan genler de bu kromozomlarin iizerinde bulunur.
Insan viicut hiicrelerinin ¢ekirdeklerinde 23 gift, toplam 46 kromozom bulunur. Down
sendromunda 21 kromozomda fazladan bir genetik materyal vardir. Yani bu
kromozomun iki tane olmas1 gerekirken, down sendromlu kisilerde {i¢ tanedir. Toplam
kromozom sayis1 47 olur. Down sendromlu ¢ocuklarda farklilik olmasinin sebebi budur.
Fakat bu farklilia neden olan faktdriin heniiz ne oldugu bilinmemektedir. Down

sendromu gelisiminde yer aldig1 tahmin edilen genler sunlardir.

Tablo 1. Down Sendromu Gelisiminde Yer Aldig1 Tahmin Edilen Genler

Gen ad1 Fonksiyonu veya fazlahig1 durumunda goriilebilecek bulgular

Superoxide Fazlaligi erken yaslanma ve bagisiklik sistemi bozukluklarina neden oluyor
Dismutase (SOD1) olabilir. Yasligiga bagli bunama ve Alzheimer iizerindeki etkisi tartigmalidir.
COLG6A1 Fazlalig1 kalp anomalilerine neden oluyor olabilir.

ETS2 Fazlalig1 iskelet anomalilerine ve 1dsemiye neden oluyor olabilir.

CAF1A Fazlaligi DNA sentezinde hatalara neden oluyor olabilir.

Cystathione Beta | Fazlaligt DNA metabolizmasi ve tamirinde bozulmalara neden oluyor olabilir.
Synthase (CBS)

DYRK Fazlalig1 zeka geriliginin nedeni olabilir.

CRYAl Fazlalig1 kataraktlarin nedeni olabilir.

GART Fazlaligi DNA sentezi ve tamirinde hatalara neden oluyor olabilir.

IFNAR Fazlalig1 bagisiklik sisteminde bozulmalara neden oluyor olabilir.
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Bunlar disinda APP, GLURS, S100B, TAM, PFKL adi1 verilen genlerin de Down
sendromu ile ilgili olabilecegi diisiiniilmektedir. Ancak bugiline kadar higbir genin
Down Sendromu ile olan iligkisinin kanitlanamadigi unutulmamalidir.

Down sendromu viicutta yapisal ve fonksiyonel degisiklikler ile karakterize
edilir. Viicuttaki kiigiik ve biiyiik farkliliklarin kombinasyonu yapisal olarak sergilenir.
Down sendromu sik sik zihinsel kavramadaki bozukluklar ve fiziksel gelisimin tipik yiiz
goriniimii gibi farkli olmasiyla iliskilendirilir. Cogunlukla hafif veya orta seviyeli
o0grenme glicliigii gibi sorunlar tagir. Down sendromu gebelik sirasinda ya da dogumda
tanimlanabilen bir rahatsizliktir. Down sendromuna her 800 ile 1000 dogumda 1
oraninda rastlanir; istatistikler anne yasinin artigiyla bu oranin ytikseldigini gostermistir,
diger etkenlerin payi kiictiktiir.

Down sendromunun tanis1 giic olmamakla beraber, klinik fenotipi gosteren tim
cocuklarda sitogenetik inceleme yapilmalidir. Down sendromunun bazi fiziksel
ozellikleri: mikrosefali (% 50), diiz oksiput (% 60), santral yerlesimli oksipital sag
kivrimi (% 50), kiigiik kulak (% 95), ensede fazla deri kivrimi (% 80), yukari ¢ekik
gozler (% 70), epikantus (% 60), diiz burun kopriisii (% 60), dar ve kisa damak (% 60),
dilin disarida durmasi(% 50), Brushfield Lekeleri (% 50), kisa ve genis eller (% 70), 5.
parmak orta falanks displazisi (% 60), Simian ¢izgisi (% 40-60), tipik dermografizm (%
99), ayak 1. ve 2. parmak arasinin genis olmast (% 50), hipotoni(% 40-80) olarak
belirtilebilir, > **

Bu hastalarda, mental retardasyon (% 95), gelisme geriligi (% 95), konjenital
kalp hastaliklar1 (% 40-75), isitme kayb1 (% 60), oftalmik sorunlar (dogumsal katarakt)
(% 60), epilepsi (% 5-10), gastrointestinal malformasyonlar (% 5), hipotiroidizm (% 5),
16semi, infertilite (% 99 erkeklerde, % 30 kizlarda), anovulasyon tabloya eslik edebilen
tibbi sorunlardr. *

Down sendromu; yenidogan evresinde, tipik yiiz gériinlimii, hipotoni ve bazi
minor malformasyonlar ile kolaylikla taniabilir. Yenidogan evresinde sikga rastlanilan
bir bulgu olan hipotoni, yas ilerledik¢e azalir, ancak zeka geriligi de giderek
belirginlesir. Mental gerilik egitilebilir diizeydedir. Kardiyak malformasyonlar, Down
sendromlu ¢ocuklarda dogum sonrasi ilk 2 yilda mortalite ve morbidite ile yakindan
iliskilidir.>® Bu hastalarda en énemli mortalite sebebi, konjenital kalp hastaliklaridir.

Bunu enfeksiyonlar, 6zellikle de akciger enfeksiyonlar: takip eder. (23.4.7.8)



Down sendromunun tipik yiiz simasi, normal kromozom sayisinda sahip olan
bazi insanlar da goriilebilir. Ancak Down sendromunda buna ek olarak; el ayasinda ¢ift
yerine tek derin olarak bulunan avug i¢i ¢izgisi, epikantik katlanmanin neden oldugu
badem bigimli goz, palebral yarik, kas tonusu, ayak basparmagiyla ikinci parmak arasi
daha biiyiikk bir bosluk ve sarkik dil morfolojisi goriilebilir. Bu semptomlarin hepsi
goriilecek diye bir kural yoktur, bazilar1 olup bazilar1 olmayabilir. Down sendromunun
sagliga getirdigi sorunlarin basinda ise konjinental kalp yetmezligi riskleri,
gastrodzafagal reflii hastaligi, tekrarlayan kulak enfeksiyonlari, obstriiktiifuyku apnesive
tiroid bozukluklari riskleri sayilabilir.

Cocuklugun erken donemlerinde saglanacak olan aile ve tip destegi ile erken
miidahale sayesinde Down sendromlu insanlar destekle toplumla biitiinlesik bir hayat
kurabilirler.

Down sendromu 660 canli dogumda 1 oraninda goriiliir. Bu siklik anne yasina
gore degisir. 45 yas ve lizerinde dogum yapan kadinlarda oran, 30 canli dogumda 1’e

kadar yiikselir.

Sekil 1. Anne yasi ile birlikte artmus Down sendromu riski
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fleri yas gebeliklerinde en ¢ok korkulan komplikasyon kromozom anomalisi
gosteren bebek dogurmaktir. Bunlardan en sik goriileni zeka geriligi ile birlikte bazi
kalp ve organ anomalileri iceren Down Sendromudur. Ancak gebnelik esnasinda
yapilan prenatal testler, 6zellikle amniyosentez ve korion villus biopsisi ile bu bebekler

taniabilir. Uglii test'de Down Sendromu taramasinda yardimcidir.

2.1. Down Sendromu ve Konjenital Kalp Hastaliklari

Down sendromu da diger bir¢ok kromozomal sendromu gibi konjenital kalp
hastaliklart ile yakindan iligkilidir. 21. kromozom iizerindeki kalp gelisimi ile ilgili
genlerin triplikasyonu Down Sendromu ile iliskili konjenital kalp hastaliklarinda 6nemli
rol oynar. “American Academy of Pediatrics” tiim yenidogan Down sendromlu
cocuklarda rutin kardiyak goriintiileme yapilmasini 6nermektedir.

Tiim konjenital kalp hastaliklarinin % 4-10"u Down sendromu ile iliskili iken,
Down sendromlu vakalarin % 20-60’inda konjenital kalp hastaligi goriiliir. Down
sendromu nedeni ile hastaneye yatirilan olgularda, konjenital kalp hastalig1 insidansi
daha da yiiksektir (% 62). Bu malformasyonlar, komplet atriyoventrikiiler septal defekt
(CAVSD), ventrikiiler septal defekt (VSD), atriyal septal defekt (ASD), Fallot tetralojisi
(TOF), patent duktus arteriyozus (PDA)’dur. Kardiak malformasyonlarin g¢ogunu,
endokardial yastik defektleri ve ventrikiiler septal defektler olusturur. Yapilan
caligmalara gore, Down sendromundaki kardiak malformasyonlarin yaklagik % 36’s1
endokardial yastik defektleri (atriyoventrikiiler septal defektler), % 33’ii de ventrikiiler
septal defektler olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Yapilan otopsi c¢aligmalarinda,
endokardiyal yastik defektlerinin goriilme insidansi % 60 iken, izole ventrikiiler septal
defekt insidansi % 30 olarak bulunmustur. Down sendromu ile diger kardiak
malformasyonlarin beraberligi daha azdir. Son bulgular goéstermistir ki, Down
sendromunda goriilen kardiyak malformasyonlar etnik koken ve yasanilan cografyaya
gore de degisiklik gosterir. Ornegin; ABD ve Avrupa’da Komplet AVSD (% 60), Latin
Amerika’da ASD (sekundum) (% 40), Asya’da VSD (izole) (% 40) daha sik goriiliir.

Tedavi olmayan olgularda konjestif kalp yetmezligi, pulmoner vaskuler hastalik
ve pulmoner hipertansiyon gelisme insidanslar1 yiiksek bulunmustur. Kardiyak

malformasyonu olsun veya olmasin, Down sendromlu ¢ocuklarda pulmoner arter



hipertansiyonunun daha sik olustugu ve bu durumun, morbidite ve mortalite iizerine
etkili oldugu belirtilmistir.

Kromozomal anormallikler de kompleks lezyonlarinin bir pargasi olarak
konjenital kalp hastaliklarina sebep olurlar. @ Ornegin; Down sendromu (trizomi 21) ile
iligkili konjenital kalp defektleri iyi tanimlanmis ve bu sendroma sahip c¢ocuklarin
yaklasik % 40°da asikar kalp hastalif1 gosterilmistir. Atriyoventrikiiler septal defektli
cocuklarin % 75’1t Down sendromuna sahiptir. Bu durum 21. kromozomun O6zellikle
kalbin endokardiyal yastik gelisimindeki roliinii diistindiirmektedir. Trizomi 13 ve 18
septal defektler ile tetrazomi 22p (cat-eye sendromu) total pulmoner vendz doniis
anomalisi ile 4ve Turner sendromu sol taraf obstriiktif lezyonlar1 ile sendromik
konjenital kalp defektleri igerisinde teshis edilen diger kromozomal anormalliklerdir.*”
Kromozomal 22qg11 lokalizasyonundaki mikrodelesyonun nonsendromik kalp
defektlerinin (6zellikle konotrunkal defektler) bazi tipleriyle iliskili oldugu oOnceki
yillarda tarif edilmistir.*Benzer bolgedeki delesyonlar Di George sendromlu vakalarin
% 70-90’dan ve trunkus arteriyozus, kesintili aortik ark, fallot tetralojisi, izole
ventrikiiler septal defekt ile iliskili velokardiofasiyal sendromlardan mesul
tutulmustur.(lz)

Konjenital kalp hastaliklarina neden olabilecek risk faktorlerini aragtiran genis
kapsamli ¢aligmalar ¢ok sinirhidir. Cogu kez hastaligin genetik 6n yatkinligi olan bir
kiside gevresel faktorlerin de etkisiyle olustugu kabul edilmektedir.

Oysa konjenital kalp hastaliklarinin goriilme sekli, ailesel gecis bigimleri ve

cinsiyet farkliliklar1 dikkate alinirsa klasik bir multifaktoriyel gecis modeline

uymamaktadir.

Genetik faktorler, ii¢ ana grup seklinde simiflandirilirlar;

e Kromozomal bozukluklar; 46 kromozomun birinde duplikasyon veya
eksiklik olabilir.

e Tek gen bozukluklari; bir gen veya yakin iliskili gendeki mutasyon sunucu
goriilen hastaliklar;

e Poligenetik bozukluklar; c¢oklu genetik ve epigenetik veya gevresel

faktorlerle olusan hastaliklardir.



Tablo 2. Konjenital Kalp Hastaliklarmmin Birlikte Goriildiigii Bazi Sendromlar ve Heridiler

Hastahklar
Sendrom veya Hastalik Goriden DKH Herediler Gegis veya Bazulduk DKH Gorulme
Sikhidi (%)
Trizomi 21 (Down sendromu) AVSD, VSD Kromozomal bozukiuk 50
Trizomi 13 (Patau sendromu) VSD, PDA, Dekstrokardi Kromozomal bozukluk 90
Trizomi 18 (Edwards sendromu) VSD, PDA, PS Kromozomal bozukluk a9
5 p ~{(Cri du Chat sendromu) VSD, PDA, ASD Kromozomal bozukiuk 25
45 X0 (Turner sendromu) Aort koarktasyonu, Aort darkg), ASD Kromozomal bozukluk 35
47 XXY (Kinefelter sendromu ) PDA, ASD, MVP Kromozomal bozukiuk 50
22 q 11 Del (Di George sendromu) Trunkus arteriozus, TOF, VSD, Kromozomal bozukluk, OD 50
kesintili arkus aorta, pulmoner atrezi
Marfan sendromu (Fibrilin 1 gen) AY, MVP, MY, anevrizma Tek gen defekti, OD 920
Ehler Danlos (COL 5 A1, 2) PDA, anevrizma, fistdl Tek gen defekti, OD 20
Wiliams sendromu (Elastin + im 1) Supravalvuler AS, PS, PPS Tek gen defekti, OD 40-60
Ellis Van Creveld Tek atriyum, ASD OR 50
TAR sendromu (trombositopeni, ASD, TOF, dekstrokardi OR 33
radius yoklugu)
Kartegener sendromu Dekstrokardi OR
Depo hastalkian: gikojen depo (Pompe) Kardiyomiyopati OR 100
Mukopolisakkaridoz Kardiyomiyopati OR 20
Chark EB. Moss Adams ve Park MK'dan modiive edimistir (3. 4)
2.2. Atriyoventrikiiler Septal Defekt
Atriyoventrikiiler kanal defektleri, atriyoventrikiiler kapaklarin normal

seviyelerinin iizerinde ve altinda olmasi1 gereken atriyoventrikiiler septumda, eksiklik

veya yoklukla karakterize, atriyoventrikiiler kapaklarin degisik seviyelerde
anormalliginin eslik ettigi konjenital kardiyak bir malformasyondur. Bu defektler,
atriyoventrikiiler septal defekt isminin yanisira; atriyoventrikiiler —defektler,
endokardiyal yastik defektleri, ostium primum atriyal septal defektler (interventrikiiler
iliski yok ise) ve ortak atriyoventrikiiler orifis (sadece tek bir atriyoventrikiiler kapak
orifisi var ise) isimlerini de alirlar. Atriyoventrikiiler septal defektler, tiim konjenital
kalp hastaliklarinin % 3’inii olusturur. Erkek/kiz orami 1,1/1°dir. Down sendromlu
olgularin yaklagik 1/3’ti Komplet AVSD, % 5’1 ise parsiyel atriyoventrikiiler septal
defekttir (PAVSD).

Atriyoventrikiiler septal defektlerin tanimlayic1 ozellikleri; atriyoventrikiiler
septumda eksiklik veya yokluk, bunun sonucunda da atriyoventrikiiler kapaklarin
tizerinde bir ostium primum defekt ve atriyoventrikiiler kapaklarin altinda ventrikiiler
septumun inlet (bazal) boliimiinde bir defekt olmasidir. Genellikle bes veya daha fazla,
degisik biiytikliikte atriyoventrikiiler kapak meveuttur.*¥ Atriyoventrikiiler kanal
defektli hastalarda, aortun atriyoventrikiiler kapaklarin lizerinde, normalde olan kama

sekli (wedge) pozisyonunun olmamasi karakteristiktir. Bunun yerine aort kapag: eleve



ve anteriora dogru deviye olmus durumdadir. (1415.16) By hastalarda sol ventrikiil giris

yolu, ¢ikim yoluna gore kisalmistir ve daralmistir.

Atrial septal
defels Aort kapadi

Ventriktler septal
defekt

AO=Aort
| PA=Pulmoner arter
M Oksijenden zengin kan LA=Sol giiam
M Oksijenden fakir kan E\¢\=SSalg amu'r(nl
=Sol ventrikul
M Kangmig kan RV=Sag ventrikil

Pulmoner kapak

Sekil 2. Atriyoventrikiiler septal defekt

2.2.1. Atriyoventrikiiler Septal Defektlerin Temel Morfolojisi

Atriyoventrikiiler septal defektlerin morfolojisi, yukarida bahsedilen noktalar ele
alindiginda normalden 5 temel farklilik gosterirler:

- Birincisi, normal kalbin muskiiler ve atriyoventrikiiler yapilarinda defekt
vardir.

- lkincisi, atriyal ve ventrikiiler septal yapilar arasinda devamlilik yoktur.
Ventrikiiler septal defekt, tiim inlet bolgeyi kaplayacak sekilde yerlesmistir.

- Ugiinciisii, normal kalpteki atriyoventrikiiler orifisten farkli olarak daha ¢ok
oval goriinimlii bir atriyoventrikiiler birlesim mevcuttur ve sol ventrikiil ¢ikim yolu,
normal wedge pozisyonunu kaybetmistir.

Dordiincii bulgu, ortak bir atriyoventrikiiler birlesim mevcuttur. Bu birlesimin
septal atriyoventrikiiler devamliligt olmadig1 i¢in, atriyoventrikiiler septal defektin
kapaklari, normal trikiispid ve mitral kapakla karsilagtirilamaz. Kapak temel liflete
sahiptir. Bu bes lifletli yap1 temel olarak common atriyoventrikiiler orifiste goriliir ve
orifisi sag ve sol atriyoventrikiiler orifis olarak bélmek iizere diizenlenmistir. Kapaklar,
superior ve inferior bridging liflet, iki adet mural liflet (biri sol lateralde, digeri sag

inferiorda) ve bir adet anterior superior liflet olarak bes tanedir. Sol tarafta siiperior ve
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inferior olarak iki papiller kas, sag tarafta medial, anterior ve inferior pozisyonda
yerlesmis ii¢c papiller kas bulunur. Sol mural liflet, normal mitral kapagin mural
lifletinden daha az kalindir ve sol ventrikiiliin superior ve inferior papiller kaslari
arasinda uzanir. Antero-superior ve sag mural lifletler, sag ventrikiilde bulunur ve temel
olarak normal kalpte yerlestigi gibi yer alir. Buna karsin, geri kalan iki lifletin normal
kalpte karsiligi yoktur. Sag ve sol ventrikiil papiller kaslar1 arasinda uzanmir. iki
ventrikiille de iligskide oldugu i¢in septumun {izerinde yer alir. Sag ve sol ventrikiil
papiller kaslar1 arasinda bulundugu i¢in “bridging lifletler” olarak adlandirilirlar. Temel
olarak kalbin sol tarafinda iig liflet ve sag tarafinda dort liflet mevcuttur.
Atriyoventrikiiler septal defektin besinci temel farki, ventrikiil kiitlesinin
diizenlenmesinde olusan degisikliklerdir. Normal kalpte, mitral kapagin kalbin
tabaninda ve ventrikiil apeksinde yapistigi uzaklik (inlet ¢ap) ile ventrikiil apeksine
yapistigi yerle, outlet septumda yapistigi uzaklik (outlet c¢ap), birbirine esittir (14.15)
Atriyoventrikiiler septal defekt de ise outlet capi, inlet ¢apindan Onemli Ol¢iide

biiyiiktiir.

Sekil 3. inlet ve outlet ¢cap farki

2.2.2. Atriyoventrikiiler Septal Defektlerin Siniflandirilmasi

Atriyoventrikiiler septal defektlerin aymrimi, baz1 yazarlar tarafindan
interventrikiiler iligki bulunup bulunmadigina, kisaca santin diizeyine gore yapilir.
Yazarlarin ¢ogu ise, common atriyoventrikiiler orifis varligi (Komplet AVSD) veya bir
cikintinin, interventrikiiler septuma baglanmasi ile olusan sag-sol orifise boliindiigi

parsiyel form olarak smiflandirir. Ayrica atriyoventrikiiler birlesimin atriyal ve
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ventrikiiler bosluklarla iligkisi (dominantlik) ve ek bozukluklarin varligmma gore de

smiflandirilir.

2.2.3. Parsiyel atriyoventrikiiler septal defekt (ostium primum tip atriyal
septal defekt)

Superior ve inferior bridging lifletler bir araya gelerek connecting tongue
araciligi ile, ayr1 ayr1 sag ve sol orifisleri olusturmak iizere birlesirler Liflet dokular
genelde ¢ok siki olarak ventrikiiler septuma yapisirlar. Biiylik cogunlugu sol
atriyoventrikiiler kapakta bir “klefte” sahiptir. Sol ventrikiil ¢cikim yolu atriyoventrikiiler

septal defektlerde goriilen kendine 6zgii sekildedir.

(B)

Superior "N
bridgr% .
.Af < N

®—— Septum

Inferior

bridging

Sekil 4. a) Normal atriyoventrikiiler baglanti, b) Komplet avsd, c) Parsiyel avsd
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2.2.4. Komplet AVSD

Komplet tip atriyoventrikiiler septal defektte esas bulgu, hem atriyal hem de
ventrikiiler diizeyde sant ve ortak bir atriyoventrikiiler orifisi mevcut olmasi ile common
atriyoventrikiiler ~ birlesme noktasinin, bes lifletli atriyoventrikiiler —kapakla
karsilanmasidir. Komplet atriyoventrikiiler septal defektlerin geleneksel siniflamasi,
siiperior bridging lifletin, papiller kas yapismasina baghdir. ilk kez Rastelli tarafindan
1966 yilinda tarif edilmis ve {i¢ alt gruba ayrilmistir.

TiP A- Superior bridging lifletin bilyiik boliimii sol ventrikiildedir. Ventrikiiler
septumun krestine sikica yapismistir ve medial papiller kas tarafindan
desteklenmektedir. Tip A’da sag ventrikiile ekstansiyon azdir, yaprak¢ik sol ventrikiil
tarafindadir ve interventrikiiler septuma multipl kordal yapismalar gosterir. Tip A
siklikla sol ¢ikis darliklari ile birliktelik gosterir.

TIP B- Superior bridging liflet sag ventrikiile daha fazla uzanir. Ventrikiiler
septuma degil ama sag ventrikiilden koken alan anormal papiller kasa yapisir. Tip B’de
superiyor “bridging” yaprakcik daha genistir ve sag ventrikiil tarafina daha fazla tasar.
Anormal papiller kas yoluyla sag ventrikiile tutunur.

TIP C- Superior bridging liflet ventrikiil {izerinde serbestce yiizen, ventrikiiler
septal krestle baglantisi olmayan bir liflet gibidir. Sag ventrikiile uzanim fazladir. Tip
C’de ise superiyor “bridging” yaprakeik en genis durumdadir, interventrikiiler septumla

baglantis1 yoktur ve serbest bir sekilde dalgalanir.
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Sekil 5. Rastelli smiflamas1 siiperior bridging leafletin ventrikiil crestine goére konumu
a) Rastelli tip A, b) Rastelli tip B, ¢) Rastelli tip C

v
)

2.2.5. Iintermediate AVSD

Sol stiperior ve inferior lifletler ve sag siiperior ve inferior lifletler connecting
tongue ile birbirine baglanmistir olup ortaya ¢ikan kapak yapist ventrikiil septumunun
crestine yapismistir. Ventrikiil aras1 gegis genellikle yoktur. Bu olgularin parsiyel
formdan farki ayr1 ayr1 olusmus ve birbirinden sinirlar1 kolayca ayrilan sag ve sol

atriyoventrikiiler kapaklar yoktur.

2.3. Atriyoventrikiiler Septal Defektlerde Santin Yeri

Atriyoventrikiiler septal defektlerde santin yerini belirleyen en 6nemli unsur,
bridging lifletler ve septal yapilar arasindaki iliskidir. Bridging lifletlerden biri digerine
bir bag ile baglanirsa (connecting tongue) iki liflet ve bu bag, ventrikiiler septum
krestinin tepesine sikica baglanir ve sant yalniz atriyal diizeyde olur. Sayet bridging

lifletler ve bag, atriyal septumun altina yapisirsa, sant ventrikiiler diizeyde olur.



Bridging lifletler ne atrial ne de ventrikiiler kreste yapismaz ise (floating bridging liflet)
sant, hem atriyal hem de ventrikiiler diizeyde olur. Lifletler ve bagin septuma baglanisi
ayirici bir 6zellige sahipse “gecis” veya “intermediate” tip olarak tanimlanabilir. Ancak
bu tamimlama, baz1 karisikliklara yol agabilmektedir. Bu terim bridging lifletlerin
birbirine yaklastig1, lifletlerin kreste siki olarak yapigsmasina karsin bu bagin katilmadig:
durumu anlatmak i¢in kullanilmistir. Bu olgularda common atriyoventrikiiler orifis
olmasina karsin gecis atriyal diizeydedir.

Atriyoventrikiiler kapak yaprakg¢iklarindaki degisiklikler ve bunlarin septumlarla
iligkisi sadece hemodinamide degil ayni zamanda AV nodun pozisyonunda da
degisiklige neden olur. Atriyoventrikiiler nod Koch ii¢geninin apeksinden
posteroinferiyora dogru kaymlstlr.(ll) Bu kaymanin derecesi intrakardiyak santin yerine
gore degisiklik gosterir. Defektin sadece ventrikiiler komponenti olmas1 durumunda AV
nod Koch ti¢geni apeksine daha yakindir. Anormal nod pozisyonu ventrikiiler krest
tizerinde seyreden iletim bandinin dallanma o6ncesi kisminin goreceli uzun olmasina
neden olur. Iletim band1 ayn1 zamanda septal krestin sol ventrikiil tarafinda seyreder. Bu
yapt Ozellikle cerrahi tamir sirasinda 6nem arz eder. Rastelli tip A’da sag ventrikiile

ekstansiyon azdir, yaprakeik sol ventrikiil tarafindadir.

2.4. Atriyoventrikiiler Septal Defektlerde Sol Ventrikiil Cikim Yolu

Anterior ve unwedged pozisyonu nedeni ile sol ventrikiil ¢ikim yolu,
obstriiksiyonlara duyarhidir. Cikim yolunun uzunlugu ve darligin miktari, superior
bridging lifletin, septal kreste siki siki yapistigi parsiyel atriyoventrikiiler septal
defektlerde daha belirgindir. Normal kalpte subaortik darlik olusturan herhangi bir
lezyon, atriyoventrikiiler septal defektli hastalarda daha biiyiik bir sorun olusturabilir.
Bu lezyonlar septal bulging, subaortik membran veya tiinel seklinde darlik, sol ventrikiil

papiller kasinin anormal yapismasi ve fibroz doku ¢ikintilaridir.

2.5. Atriyoventrikiiler Septal Defektlerde Atriyoventrikiiler Iletim Dokusu

Tiim atriyoventrikiiler septal defekt tiplerinde, atriyoventrikiiler iletim sistemi
ayni temel bozuk yerlesimi gosterir. Temel sorun, atriyoventrikiiler septal dokularin
bulunmamasidir. Normal kalpte, bu alanda atriyoventrikiiler diigim penetrating dal

halini alir. Atriyoventrikiiler septal defekt nedeni ile atriyal septumun inferior limbusu,
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ventrikiiler septumla yalnizca crux bolgesinde iligki kurar. Bu nedenle atriyoventrikiiler
iletimin gegcisi yalnizca crux bolgesinde olur. Tiim nodal bolge, posterior ve inferiora
dogru yer degistirir. Burada da tiggen, ¢ok net belli olmakla beraber normal “Koch
ticgeni” ile ayn1 degildir. Yine de penetre eden dal konusunda énemli bir kilavuz gorevi
goriir. Arkaya dogru deviye olmus penetrating bundle, uzamis non-penetrating bundle,
inlet septumun krestinde veya sol tarafinda inferior bridging liflet tarafindan
cevrelenmistir. Sag ve sol dallar ise, normalde olduklarindan daha posterior yerlesim
gosterirler.

Atriyoventrikiiler iletim dokusu, Koch ii¢geninin tepesinden miiskiiler septuma
dogru yol alirken, membran6z septumun AV kesiminden geger. Bu nedenle, AV iletim
dokusu perimembrandz VSD’nin posteroinferiorunda yer alir (AV baglantilar
konkordan ise ve trikiispid kapakta straddling yoksa). Bu defekt bir kenanyla
membrandz septuma yaslandigr i¢in “perimembrandz” VSD olarak isimlendirilir.
Hemen her zaman membrandz septumdan daha genis olmasi ve kiiciik membranoz
septumun sinirlart i¢cinde kalmamasi nedeniyle, bu defektin “membran6z” VSD olarak

isimlendirilmesi dogru degildir.

vena cava supenor

SN
T

moderator
band

penetrating
bundle

atrivoventrikuler
koroner sinls node

vena cava
inferior

Sekil 6. Atriyoventrikiiler septal defektte atriyoventrikiiler iletim sistemi
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2.6. Eslik Eden Lezyonlar

Anatomik olarak miimkiin ise, her tiirlii defekt atriyoventrikiiler septal defekte
eslik edebilir. Atriyal septal defekt ve sol ventrikiil ¢ikim yolu darliklar1 daha sik
belirlenir. Ozellikle atriyal izomerizm varliginda ¢ift ¢ikimli sag ventrikiil olasiligi

yiiksektir. Fallot tetralojisi ve pulmoner stenoz da sik rastlanabilen ek anomalilerdendir.

2.7. Ventrikiil Dominansi

Atriyoventrikiiler septal defektlerin ¢ogunda, ayr1 sag-sol ya da common orifis
varliginda, sag ve sol atriyoventrikiiler birlesim c¢aplar1 ile ventrikiil c¢aplar1 ayn
boyuttadir. Sik goriilen bu tip “’dengeli tip” olarak adlandirilir. Sag ventrikiil dominansi
olanlarda tipik olarak, sol ventrikiill ve aortik yapilarin hipoplazisi, sol ventrikiil
dominansi olanlarda ise, tipik olarak sag ventrikiil ve pulmoner arter hipoplazisi
mevcuttur.

AV baglant1 sag veya sola sapma gosterir ve bunun sonucunda sag veya sol
ventrikiil dominans1 olurken diger ventrikiilde goreceli hipoplazi goriiliir. Bu yap1 ise
dengesiz (unbalance) AVSD olarak bilinir. Baglantinin ¢ogunun sag ventrikiile olmasi
durumunda sol ventrikiil bazen hipoplastik sol kalp sendromu spektrumunun bir pargasi
olacak kadar hipoplazik olabilir. Bu hemen daima sol ventrikiil ¢ikis yolu tikaniklig1 ve
aort koarktasyonu ile birliktedir. Atriyoventrikiiler baglantinin sol ventrikiile dogru ileri
kaymasi “ortak AV kapakl ¢ift girisli sol ventrikiil” olarak tanimlanir. Bu varyasyonda

da ana pulmoner arterde hipoplazi veya atrezi goriilebilir®”

2.8. Klinik Seyir, Ameliyat Endikasyonlar1 ve Teknikleri

Parsiyel tip: Cocuklukta klinik gidisi belirleyen en onemli parametre, mitral
yetmezligin derecesidir. Mitral yetmezligin derecesine bagli olarak nefes darligi, sik
akciger enfeksiyonu ve yorgunluk gibi belirtiler ortaya cikar. Pulmoner vaskiiler
hastalik bu tip atriyoventrikiiler septal defektde sik goriilen bir bulgu degildir. Konjestif
kalp yetmezligi % 20 oraninda goriilmektedir. Sternum sol alt kenarinda trikiispid
kapaktan gecen artmus kan akimina bagli olarak mid-diastolik iifiirim ve mitral
yetmezlige bagli apeksten koltuk altina yayilan sistolik {ifiirtim duyulur.

Telekardiyografide, kardiyotorasik oran biiylimiis ve bronkovaskiiler dallanma

artmistir. Elektrokardiyografide, sol aks deviasyonu ve PR mesafesi uzamasi sik
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goriilen bir baska bulgudur. Eger kalp yetmezligi bulgulari gelismemisse, anaokulu
caginda ameliyat uygundur. Kalp yetmezligi tabloyu agirlastirmis ise, ameliyat zamani
i¢in beklenmemelidir.

Parsiyel AVSD’li hastalarda, genellikle sag ve sol AV kapak aniiliisii
olusmustur. Parsiyel tip AVSD’lerde temel patoloji, primum tip interatriyal defekt ve
sol AV kapakta yarik goriintiisiine benzer septal kommissiir olmasidir. Bu kommissiir,
sol superiyor ve sol inferiyor kapakgiklari ayirmaktadir. Bu goriisii destekleyen en
onemli bulgu, normal mitral kapaklarda posteriyor aniiler uzunlugun, tiim aniiler
uzunlugun 2/3’nii olusturmasina ragmen parsiyel AVSD’si olan hastalarda bu
uzunlugun tim aniiler uzunlugun sadece % 25’1 olmasi, geri kalan % 75 oranindaki
uzunlugun ise bahsi gegen sol superiyor ve sol inferiyor kapakgiklarin yapistigr aniiliis
cevresi olmasidir. Interventrikiiler septumda defekt siklikla olmamasina ragmen septum
ve AV kapaklarin bu septuma yapistiklart noktalar ventrikiil kavitelerine dogru daha
asagida yer almaktadir

Tiim AVSD’ler gibi parsiyel defektlerde de koroner siniis agz1 sol atriyum igine
dogru inferiyora yer degistirmistir. Bu 6zellikle primum tip interatriyal defektin biiyiik
oldugu olgularda dikkati ¢eker. Normal kalplerden farkli olarak AV nodal ileti sistemi
Koch iiggeni yerine nodal tiggen adi1 verilen bolgenin ucuna yerlesmistir. Burasi krus
kordisin hemen Oniinde sol atriyum igine yer degistirmis olan koroner siniis agzi ile
superiyor ve inferiyor yaprakg¢iklarin yapisma yeri arasinda yer alir. His hiizmesi, AV
nodun anterosuperiyorundan ventrikiiler krest arasina uzanir. ‘“Nonbranching” dal
krestin yarisina kadar sol tarafta kalacak sekilde devam eder. Parsiyel tip AV defekti
olan hastalarda siklikla eslik eden persistan duktus arteriozus veya aort koarktasyonu
goriilebilir. Fallot tetralojisi ve cift ¢ikimli sag ventrikiil en sik birliktelik gdsteren
intrakardiyak patolojiler arasindadir. Sistemik ve pulmoner vendz anomalilerve biiyiik
arterlerin transpozisyonu da eslik edebilir.

Parsiyel AVSD’li hastalarin dogal siirecini sol AV kapaktaki yetersizlik
belirlemektedir. Eger ileri derecede yetersizlik yoksa genellikle hastaligin klinik tablosu
sekundum atriyal septal defekt (ASD) ile benzerlik gosterir ve ameliyat okul Oncesi
donemde yapilir. Ancak, yetersizlik ileri derecede ise veya konjestif yetersizlik
bulgular var ise, eslik eden kardiyak lezyonlar1 olan hastalarda ameliyat infant caginda

yapilmalidir. Parsiyel AVSD o6zellikle trizomi 21 olgularinda akciger parenkimal ve
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vaskiiler gelisiminde yetersiz olabilir bu nedenle ameliyatin zamanlamasini da etkiler.
Ozellikle komplet AVSD’li hastalarda olmak iizere trizomi 21 olan ve sol-sag santli
dogustan kalp anomalisi olan hastalarda pulmoner vaskiiler tikayict hastaligin daha hizl

ve erken olustugu ileri sﬁﬁjlmﬁstﬁr.l&lg

2.8.1. Komplet Tip

Komplet tip atriyoventrikiiler septal defektde esas problem, kalp yetmezligi ve
pulmoner vaskiiler hastalik gelisimidir. Olgularin ¢ogunda belirtiler ilk bir yas i¢inde
ortaya cikar. Gelisme geriligi, ciddi kalp yetmezligi ve sik akciger enfeksiyonu baglica
belirtilerdir. Tandon ve arkadaslarinin otopsi ¢aligmasinda 91 KompletAVSD* i
olgunun, yasamin birinci yilinda o6ldiigii saptanmlstlr.(zo) Newfield ve arkadaslarinin
calismasinda ise, pulmoner vaskiiler hastaligin hayatin ilk yilinda gelistigi ve bunun
Onlenebilmesi i¢in yasamin ilk yilinda tedavi edilmesi gerektigi sonucuna Varllmlstlr.(21)

Fizik muayenede; inspeksiyonda, prekordial bolge kabarik ve hiperaktifdir.
Palpasyonla trill alinabilir. Oskiiltasyonda, sternum sol alt kenarinda, 3-5 / 6 pansistolik
ifiirim, apekste, common atriyoventrikiiler kapaktan artmis kan akimina baglh olarak
mid diastolik tifiirim duyulabilir.

Telekardiyografide, kalp biitiinii ile biiylimiis, pulmoner arter belirginlesmis ve
akciger damar golgeleri artmistir. Elektrokardiyografide en sik rastlanilan bulgu, P-R
mesafesinde uzama, sag ve sol ventrikiil hipertrofileridir.

Pulmoner vaskiiler rezistansin 10 U/ m2’nin {izerinde olmasi, ameliyat icin bir
kontrendikasyon teskil etmektedir. Pulmoner vaskiiler rezistansin 6-8 U/m2 oldugu 3-6
aylik olgular bir an 6nce opere edilmelidir.

Komplet atriyoventrikiiler septal defekt ostiyum primum atriyal septal defekt,
ortak atriyoventrikiiler kapak ve posteriyor ventrikiiler septumun degisik derecelerdeki
defekti ile karakterize bir dogustan kalp hastaligidir. Komplet atriyoventrikiiler septal
defekt dogustan kalp hastaliklarinin yaklasitk % 3’{inii olusturur ve 10.000 canl
dogumda iki oraninda goriiliir. Bu durum Down sendromu ile yakin iliskilidir ve
hastalarin % 40-45’inde Down sendromu vardir. Rastelli siniflamasima gore, ortak
atriyoventrikiiler kapagin superiyor bridging yaprak¢igin morfolojisine bagli olarak ii¢
komplet atriyoventrikiiler septal defekt tipi tanimlanmistir. (Rastelli tip A, B ve C).

Komplet atriyoventrikiiler septal defektteki atriyal ve ventrikiiler defektler sag
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ventrikiilde yiiksek basing ve voliim yiikiine neden olur ve bunun sonucu olarak
hastalarda pulmoner hipertansiyon ve konjestif kalp yetersizligi gelisir. Konjestif kalp
yetersizligi belirtileri erken siit ¢ocuklugu déneminde ortaya ¢ikar. Tan1 ve anatomik
detay degerlendirmesi ekokardiyografik inceleme ile saglanir. Pulmoner hipertansiyon
zaman i¢inde geri c¢evrilemez hale gelir ve cerrahi tedaviyi imkansiz kilar. Medikal
tedavinin yeri azdir ve medikal tedavideki amag cerrahiye kadar hastanin iyi
kondisyonunu saglamaktir. Cerrahi pulmoner vaskiiler hastalik gelismeden once
gerceklestirilmelidir ve genel tercih ilk 3-6 ay civaridir.

Atriyoventrikiiler septal defektleri tanimlamada bir¢ok siniflandirma kullanilsa
da parsiyel ve komplet olarak iki ana gruba ayrilmigtir. Parsiyel AVSD’de primum
atriyal septal defekt (ASD) hemen daima vardir ve iki ayri orifis gelismistir. Komplet
formda ise inlet ventrikiiler septal defekt (VSD) ile devamlilik gosteren primum ASD
ve tek aniiliislii ortak bir AV kapak vardir.

Rastelli tip A Rastelli tip B Rastelli tip C

Sekil 7. Komplet atriyoventrikiiler septal defektte Rastelli simiflandirmasi

Tedavi edilmeyen komplet AVSD’li hastalarin yaris1 ilk bir yilda oliir, bes
yasina ulagsma orani % 4 olarak belirlenmistir.?? Ana neden kalp yetersizligi ve akciger
enfeksiyonlaridir. Yasayan ve ameliyat edilmemis hastalarda geri doniigiimsiiz
(irreversibl) pulmoner vaskiiler hastalik artan oranda siktir ve hemen hemen iki

yasindan biiytik tiim hastalarda gériiliir.(23)
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2.8.2. Parsiyel Atriyoventrikiiler Septal Defekt Onarimi

Assendan aorta kaniilasyonu ve bikaval kaniilasyon yapmak sureti ile
kardiyopulmoner by-pass temin edildikten sonra, genel hipotermi ve kardiyoplejik
arrest altinda sag atriyum, sag aurikula ile inferior vena cava dogrultusunda oblik
insizyonla acilir. Ozellikle infantlarda, kardiyoplejik soliisyon koroner siniisden aspire
edilerek genel dolasima karisim Onlenir. Foramen ovale yoluyla sump kateter
yerlestirilerek, sol atriyum ve sol ventrikiil dekomprese edilir. Bu islem, total by-passa
gecildikten sonra hipotermi nedeniyle kalbin fibrile olmas1 durumunda, aortaya klemp
konulmadan 6nce sag atriyotomi yoluyla temin edilerek, ventrikiiler distansiyondan
kaginilmalidir. Sag atriyum agildiktan sonra, saline enjeksiyonu yapmak sureti ile
kapaklar muayene edilerek kapagin yapisi ve kleft dikkatle incelenir. Kleft tek tek
dikislerle onarildiktan sonra, daha onceden alinmis ve gluteraldehit ile sertlestirilmis
otojen veya xenogreft perikardiyal patch uygun sekilde kesilir ve piiriizsiiz yiizeyi
kalbin sol taraftaki bosluklarina bakacak sekilde ve ostium primum defekti kapatilmak
lizere prolen dikislerle devamli dikis teknigine uygun olarak dikilmeye baslanir. ileti
sisteminin yeri akilda tutulmalidir. Koroner siniis, konulan perikard yamanin iistiinde

olacak tarzda, genellikle sag atriyum tarafinda birakilmis olur.

2.8.3. Komplet Atriyoventrikiiler Septal Defekt Onarim

Kardiopulmoner by-pass temin edilerek atriyumun agilmasi ve perikardin
hazirlanmasi parsiyel tipteki gibidir. Komplet AVSD tamirinde esas amag, otojen veya
xenogreft perikardiyal yama ile ventrikiiler septal defektin kapatilmasi, ortak
atriyoventrikiiler kanalin bu yamanin krestine dikilmesi ve atriyal septal defektin,
perikard yama ile kapatilmasimin gerceklestirilmesidir. Atriyum acildiktan sonra
kapaklarin mimarisi, koaptasyonlari, yetmezlik durumunun varlig1 ve anterior superior
bridging leafletin straddlingi incelenir. Perikardiyal yama uygun boyda kesildikten
sonra ventrikiiler septal defekt, posterior annulustan baslamak sureti ile kapatilir.
Dikisler defektin boyutundan daha genis olarak, defektin sekline uygun hazirlanan
perikard bir yamadan gegirilir ve yama yerlestirilerek dikisler baglanir. ileti sistemine
zarar vermemeye Ozen goOsterilmelidir. Bir diger onemli nokta da, kullandigimiz
perikard yamanin kapak koaptasyonuna zarar vermemesine dikkat etmektir. Ventrikiiler

septal defekt kapatildiktan sonraki asama, otojen perikard ile atriyal septal defekti
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kapatmaktir. Bu islem de PAVSD kapatilmasi gibidir. Bir diger teknik Mc Mullan ve
arkadaglar1 tarafindan tarif edilen tek yama teknigidir. Bu teknikte, genisce bir perikard
yama alinarak, daha onceden anlatildigi sekilde ventrikiiler septal defekt kapatilir.
Ventrikiiler septal defekt kapatildiktan sonra yama, sag atriyum tarafina ilerletilerek,
koroner siniis sagda kalacak sekilde atriyal septal defekt kapatilir.?” Komplet AVSD
cerrahi tedavisinde klinigimizde uygulanan yontem tek yama teknigidir.

Komplet atriyoventrikiiler septal defekt (CAVSD), endokardiyal yastiklarin
gelisimindeki bir defekt sonucunda primer olarak atriyoventrikiiler (AV) septumun
yoklugu ile olusan bir patolojidir. Ilk kez 1954 yilinda Lillehei ve ark. tarafindan
Komplet AVSD’nin cerrahi tamirinin yapilmasindan bu yana pek ¢ok cerrahi teknik
uygulanmugtir. Seksenli yillarin baglarinda CAVSD tedavisinde cerrahi veya medikal
tedavide sagkalim agisindan fazla bir fark yoktu.(zs)

Atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD) atriyoventrikiiler septumun yoklugu ile
karakterize genis spektrumlu bir malformasyon grubunu tanimlar. Bu malformasyonlar
superiyor ve inferiyor endokardiyal yastiklarin, atriyal septumun orta kismi ve
ventrikiiler septumun muskiiler ucu ile anormal veya yetersiz birlesmesinden
kaynaklanir. Degisen anatomik sekilleri klinik olarak oldukg¢a farkli tablolara yol
acabilir. Ozellikle komplet AVSD anomalisi, dogasindaki karmasiklik, eslik eden
anomaliler ve yliksek siklikla Down sendromu birlikteligi nedeniyle en karmasik
dogustan kalp anomalileri arasinda degerlendirilir. Atriyoventrikiiler septal defektlerin

@ ik tamir

ilk basarili tamiri Lillehei tarafindan 1955 yilinda bildirilmistir.
krosssirkiilasyon kullanilarak direkt sttiir ile yapilmistir. Lev 1958 yilinda
atriyoventrikiiler nod ve his demetini;®® Rastelli ve ark. ise 1966 yilinda, ortak
atriyoventrikiiler kapak yaprakc¢iklarinin morfolojik siniflandirmasini tanimlamugtir.®”
Sonraki on yilda ise Mair ve McGoon bir yasindan kiicliklerde total tamir
yapilabilecegini géstermistir.(zg) Komplet AVSD cerrahisinde, tek-yama teknigi 1962
yilinda Maloney ve ark. tarafindan tanlmlanmls(zg) ve bu teknigin klinik sonuglart
Hanley ve ark. tarafindan 1993 tarihinde degerlendirilmistir.®® Bu teknikte tek biiyiik
bir yama ile atriyal septal defekt (ASD) ve ventrikiiler septal defekt (VSD)’in
kapatilmasi ve boliinmiis kapaklarin da bu yamaya tutturulmasi gerceklestirilmektedir.
1970’11 yillarda Mills ve ark. VSD’nin prostetik bir yama ile ASD’nin perikardiyal bir

yama ile ve mitral kleftin de siitiir ile kapatildig: ¢ift-yama teknigini tammlamislar,*V
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Weintraub ve ark.’da 1990 yilinda bu ¢ift yama tekniginin sonuglarini
degerlendirmislerdir.(32) Daha sonraki yillarda, bir¢ok cerrah ve arastirmaci ¢ift yama
tekniginin atriyoventrikiiler (AV) kapak fonksiyonlarin1 ¢ok daha iyi korudugunu

diisinmiis ve bu teknigin stiinliigiine inanmustir.®*3¥

Atriyal ve ventrikiiler
septumlarin ayni diizlemde olmamasi nedeni ile tek yama tekniginde zorluk yasandigi
ve ayrica bu teknikte yaprakciklarin yamaya dikilmesi nedeni ile tekrar ameliyat
riskinin daha yiiksek olabilecedi inanci, bu tercihe gerekge olarak gosterilse de bu
tekniklerin kiyaslandigi ¢alismalar dikkatlice incelendiginde iki teknigin de birbirine
tistiinliikleri olmadig: gérﬁlmﬁstﬁr.(SS)Sonugta her iki teknigin de cerrahi amaci iki ayr1
ve kompetan AV kapak yaratmak, pulmoner ve sistemik sirkiilasyonu ayirmak, AV blok
ve sol ventikiiler ¢ikim yolu obstriiksiyonunu engellemektir.

Komplet AVSD’lerde iki ventrikiile de agilan bes yaprakcikli ortak bir AV
kapak mevcuttur ve sol tarafta goriilen iic yaprakcikli AV kapak, mitral kapaktan
olduk¢a farkli yapidadir. Aort kapak ise normal konotrunkal yapidan farkli olarak
anteriyora kaymis ve agisin1 kaybetmistir. Bu nedenle sol ventrikiil ¢ikim yolu
normalden uzun ve dardir. Ayrica komplet AVSD’li olgularda AV nod yerlesimi, Koch
licgenine gore posteroinferiyora yer degistirmistir. Bu nedenle 6zellikle ASD’ye yama
uygulamasi esnasinda koroner siniisiin AV bileskeye olan mesafesi koroner siniisiin
blok yaratmadan sag atriyuma veya sol atriyuma agilir birakilacagini belirler. Biitiin
bunlarin yaninda, pulmoner ve istemik sirkiilasyonun ayrilmamis olmasi, erken
pulmoner hipertansiyon gelismesine neden olmakta ve giinlimiizde pulmoner
hipertansiyon erken mortalitenin en dnemli nedeni olarak kabul gérmektedir. Bu temel
morfolojik Ozellikler dolayisiyla karsilagilan sorunlar en Onemli tekrar ameliyat ve
mortalite nedenleridir. Sol AV kapakta displastik veya yetersiz yaprak¢ik varligi, sol
AV kapak yetmezliginin ve superiyor yaprak¢igin serbestlik derecesi ile orifis sayist ise

sol ventrikiil ¢ikim yolu darliginin en énemli belirleyenidir.®

2.9. Postoperatif Bakim

Preoperatif pulmoner hipertansiyonu hafif, kalp yetmezligi kontrol altinda olan,
ilave anomalisi olmayan PAVSD’li olgularin, postoperatif donemleri sakin seyreder.
Buna karsin, yiiksek pulmoner basing ve rezistans, 6nemli kalp yetmezligi ve bunlara

bagli pulmoner komplikasyonlar ve gelisme geriligi gosteren bir yas altindaki Komplet
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AVSD’li olgularda, postoperatif donem, en az ameliyat evresi kadar Onemli bir
donemdir. Bu olgularda ameliyat sirasinda, pulmoner arter veya pulmoner ¢ikimda
darlik yok ise, sag ventrikiile mutlaka kateter yerlestirilerek, postoperatif donemde
pulmoner arter basincinin monitorize edilmesi gerekir. Degisen derecelerde inotrop
ihtiyac1 ve diiiretik, rutin olarak uygulanmalidir. Pulmoner hipertansif kriz riski
gozoniinde bulundurularak, olgularin olast hipoksi sebepleri dikkatle gozden
gecirilmelidir. Uygun sedasyonla, emosyonel stres gibi pulmoner hipertansif krizi
provoke eden faktorler ortadan kaldirilmalidir. Persistan pulmoner hipertansiyon
ve/veya pulmoner hipertansif kriz, postoperatif donemde akut kalp yetmezligi ve 6liime
neden olan en 6nemli komplikasyondur.

Pulmoner hipertansif kriz, pulmoner basincin akut olarak sistemik seviyelere
ulagmasi, sistemik kan basincinin diismesi ve oksijen satiirasyon diisiikliigii ile seyreden
malign klinik bir sendromdur. Bu yoniiyle, krize aday olgularda, pulmoner basing egrisi
yakindan gozlenerek, olgularin sedatize halde, mekanik ventilator tedavide tutulmalar
gereklidir. Ventilasyonda olacak aksaklik, uyumsuzluk, bronslara aspirasyon ve
emosyonel degisiklikler, krizi tetikleyen nedenlerdir. Ameliyat yasi ile pulmoner
hipertansif krizler arasinda dogru orant1 vardir. Bu olgularda, pulmoner vazodilator
tedavi, krizleri onlemede ve kontrolde tutmada Onemlidir. Bunun igin nitrik oksit
tedavisi, perlinganit, sildenafil gibi ajanlar kullanilmaktadir.

Ameliyat sonrasi ritim problemleri, ortaya c¢ikmasi en muhtemel
komplikasyonlardandir. Olgulara gegici pacemaker teli her zaman rutin olarak
konulmalidir. Kalp yetmezligi i¢in gerekli medikal tedavinin yani sira, olas1 kapak
yetmezliklerinin belirlenmesi amaci ile aralikli olarak ekokardiografik degerlendirme

yapilmalidir.

2.10. Down Sendromu ve Pulmoner Vaskiiler Hastalik

Down sendromlu olgularda pulmoner vaskiiler hastalik, soldan saga santh
hastaliklarda, ozellikle de Komplet AVSD ve biiyiik VSD gibi erken donemde
pulmoner vaskiiler hastaligin gelisebilecegi olgularda, ciddi bir morbidite ve mortalite
nedeni olarak karsimiza glkmaktadlr.(37’38'39) Bu grup olgularda hayatin ilk 6 ayi,
pulmoner vaskiiler hastalik gelisme ihtimali de gozoniinde bulunduruldugu zaman,

ameliyat i¢in en iyi zaman olarak kabul edilmektedir. Pulmoner vaskiiler hastalik,
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persistan pulmoner hipertansiyon veya pulmoner hipertansif kriz olarak karsimiza
cikabilmektedir. Persistan pulmoner hipertansiyon ve/veya pulmoner hipertansif kriz,
postoperatif donemde akut kalp yetmezligi ve Olime neden olan en O6nemli
komplikasyonlardan biridir. Pulmoner hipertansif kriz, pulmoner basincin akut olarak
sistemik seviyelere ulagmasi, sistemik kan basincinin diigmesi ve oksijen satiirasyon
diisiikligi ile seyreden malign klinik bir sendromdur.

Down sendromlu olgular, pulmoner vaskiiler hastalik gelisimi i¢in ayrica bir risk
altindadirlar.? Boyle olmasinin sebebi, bu olgu grubunun siklikla iist hava yollar
obstriiksiyonuna ugramalar1 ve rekiirren pulmoner enfeksiyonlara maruz kalmalaridir.
Bu durum da, alveoler hipoventilasyon ve pulmoner doku hasarina yol a¢gmaktadir.
Pulmoner arteriyollerdeki incelmis media tabakasi ve alveol sayisinin azalmasi,
pulmoner vaskiiler hastaligi arttirmaktadir.“?

Clapp ve arkadaslari, 1 yasin altinda kateter c¢alismasi yapilan olgular
incelemigler ve Down sendromu olan olgular, normal kromozomlu olgularla
kiyaslandiginda, daha yiiksek PVRI (pulmoner vaskiiler rezistans indeksi) ve pulmoner
kan akiminda daha az yilikselme tespit etmislerdir. Clapp ve arkadaslar1 kronik iist hava
yollarmin obstriiksiyonunun, pulmoner vaskiiler hastalik gelisiminde olast bir katkisi
olabilecegini st')ylemektedirler.(37) Ayrica kendi serilerinde carpici bir bulgu olarak
Down sendromlu olgularin bir yasina varmadan Once, pulmoner vaskiiler hastalik
gelistirdigini bildirmislerdir. Hawort ile Hislop ve arkadaslarmin yaptiklart klinik
caligmalarda biiyiik kardiyak septal defektlerde iki tip pulmoner vaskiiler reaksiyon
gosterildigi bildirilmistir. Ilk tipte (olgularm biiyiikk ¢ogunlugunu olusturan tip),
postnatal donemde normal olarak gézlenen pulmoner arter diiz kasinin regresyonu, sol-
sag sant ve degisen derecede konjestif kalp yetmezligi izlenmektedir. Ikinci ve daha az
olarak rastlanan tipte ise, dogumdan sonra pulmoner arter diiz kas hiicresi gerilemez ve
pulmoner kan akimindaki artis1 engelleyecek sekilde pulmoner vaskiiler direng ytliksek
kalir.“** Down sendromlu olgularda da PVRI’nin vyiiksek olmasi, ikinci tipe
uymaktadir. Ancak bu durum aym1 zamanda normal kromozomlu olgularda da
olabilmektedir. Bir yasin altindaki olgularda, preoperatif kateter ¢aligmalarinda eger
PVRI yiiksek ise, bu hastalar ameliyat i¢in yiiksek riskli hasta grubundadirlar.

Atriyoventrikiiler septal defektli, Down sendromlu olgularda, pulmoner vaskiiler

hastalik bakimindan bir diger 6zelligi de belirtmek gerekir: Bazi Down sendromlu
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olgular, ikinci dekadda bile basarili bir ameliyat sonrasi donem gegirirken, bazi olgular
hayatin ilk 6 ayinda opere olduklar1 halde, pulmoner vaskiiler hastalik sebebi ile
hayatlarim1 kaybetmektedirler. Bu durumda bir baska predispozan faktér daha ortaya
cikmaktadir. Daha Onceki caligmalarda belirlendigi gibi, Rastelli tip A’ ya sahip
hastalarda, tip C ‘ye gbre daha dar bir sol ventrikiil ¢ikim yolu (LVOT) ve daha genis
bir sag ventrikiil ¢ikm yolu (RVOT) mevcuttur. Bu, hemodinamik durumu
etkileyebilmektedir. Suzuki ve arkadaglarinin ¢alismasinda, Down sendromlu ve
Rastelli Tip A’daki olgular, pulmoner vaskiiler hastalik i¢in risk altindadir®”. Hals ve
arkadaslarinin yaptigi c¢alismada, CAVSD olan, Down sendromlu olgularda, 1 yas
altinda sabit olarak yliksek pulmoner vaskiiler rezistansin varligi gésterilmistir.(45)
Yamaki ve arkadaslarmin ¢alismasinda, 21 Down sendromlu ve 20 Down sendromu
olmayan, basit kardiyak anomalili olgularda, kiiciik pulmoner arteriyollerde intimal
degisiklikler ve medial kalinlagsma incelendiginde; Down sendromlu olgularda daha
erken intimal degisiklikler oldugu, intimal degisikliklerin daha ciddi oldugu, kontrol
grubu ile ayn1 pulmoner arter basinglarinda, pulmoner arterin media tabakasinin daha
ince oldugu ancak basing degisimlerine karsi hipertrofi ile cevap verdigi bildirilmistir.
Sonu¢ olarak, Down sendromunda erken intimal degisikliklerden ve pulmoner
hipertansiyondan sorumlu olan faktoriin, pulmoner arter basing yiikii oldugu

Vurgulanm1§t1r.(41)

2.11. Dogustan Kalp Hastaligi Bulunan Down Sendromlu Cocuklarda
Viicut Isis1

Down sendromlu hastalarda en sik saptanan dogumsal kalp hastaliklar1 daha ¢ok
atriyoventrikiiler septal defektler ve konotrunkal defektlerdir. Down sendromlu
hastalarda Fallot Tetralojisi ve ¢ift ¢ikisl sag ventrikiil gibi konoturunkal anomaliler de
siklikla saptanir.“®*” Down sendromlularda humoral sistem ve daha biiyiik oranda da
hiicresel sistem olmak tizere her iki bagisiklik sisteminin de yetersizligi gosterilmistir.
(4849) Saglikli bir bireyde gevre 1sisindaki degisimlere karsin bazal viicut 1s1s1 36.5-37°
arasinda sabit tutulur Viicut 1s1s1 ¢gocuklarda sabahin erken saatlerinde en diisiik, 16.00-
18.00 arasinda en yiiksek dﬁzeydedir.39Bu giinliik degisimler viicut 1s1 diizeyinin giin
igerisinde dongiisel bir ritmi oldugunu gdstermektedir. Normalde giinliik oynamalar 0.6°

kadardir. Endojen ve ekzojen pirojenlere cevap olarak atesin olusturulmasinda
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hipotalamus primer olarak sorumludur. Cocuklarda viicut 1sis1 dl¢iimii i¢in siklikla
koltuk alt1 bolgesi tercih edilmektedir. Normalde oral yoldan 6Slgiilen 1s1 koltuk altina

gore 0.5°, rektal 1s1 ise 0.8° daha yiiksektir ®*°

2.12. Down Sendromlu Cocuklada Kardiopulmoner Bypass Sonrasi
Trombositopeni Sikhig:

Down sendromu,  bircok dogumsal anomalilerle birlikte, kardiyak ve
hematolojik bozukluklarin eslik edebildigi genetik bir hastaliktir. Hastalikla ilgili
100’den fazla klinik bulgu bildirilmistir. Hastalarin yaklasik % 50’sinde dogumsal kalp
hastaliklar1 goriilmekte ve bu hastalardaki 6liim nedenlerinin % 35’ini olusturmaktadir.
Eslik eden kalp malformasyonlari arasinda siklik sirasina gore, atriyoventrikiiler septal
defekt, izole ventrikiiler septal defekt, atriyal septal defekt, Fallot tetralojisi ve diger
karmasik kalp anomalileri yer almaktadir.®?

Losemi benzeri gegici proliferatif bozukluk, I6semi sikliginda artig, izole
trombositopeni ve trombositoz gibi degisik hematolojik bozukluklar Down sendromun
da siklikla gézlenmektedir.(53‘54)

Down sendromlu c¢ocuklarda 16semi siklig1 yasamlarinin ilk bes yilinda
yasitlarma gore 50 kat artmustir.®® Down sendromunda gbriilen trombositopeninin
nedeni tam olarak bilinmemekle birlikte, bu durumun, gecici miyeloproliferatif
bozukluk ve akut l6semi gelisiminde de tanimlanan megakaryositik disregiilasyona
bagli oldugu diigiiniilmektedir.®?

Dogumsal kalp hastaligi nedeniyle ameliyat edilen olgularda trombositopeni
genel olarak, kardiyopulmoner baypas sonrasi enflamatuvar mediyatorlerin aktivasyonu
ve endotel hasarina bagli olarak koagiilasyon sisteminin etkilenmesi sonucu
gelismektedir. Kardiyopulmoner baypas etkisine bagli sitokin salinimi sonucunda
sistemik enflamatuvar yanit olusmakta, bu enflamatuvar yanit da koagiilasyon
dongiisiinii  harekete gecirerek pihtilasma ve kanama bozukluklarina egilimi

artirmaktadir.®%%"
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3. MATERYAL ve METOD

Bu calisma Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi etik Kurulu tarafindan 05.04.2012
tarihinde onaylanmustir.(toplanti sayis1:7)

Arastirma; Cukurova Universitesi T1p Fakiiltesi Kalp Damar Cerrahisi Anabilim
Dalinda Ocak 2011 ve Ocak 2014 tarihleri aras1 komplet AVSD tanis1 ile tiim diizeltme
yapilan 30 hastada yapilmuistir.

Hastalar; 2 gruba ayrilarak, prospektif olarak degerlendirildi.

Grup A;Down sendromu saptanan Komplet AVSD nedeniyle tim diizeltme
operasyonu ile tedavi edilen 20 hasta

Grup B; Down senromu saptanmayan Komplet AVSD nedeniyle tiim diizeltme
operasyonu ile tedavi edilen 10 hasta

Hastalarin kilo persantil degerlendirilmeleri ve yasin postoperatif doneme etkisi
incelendi. Olgularin intraoperatif degerlendirmesinde, kardiopulmoner by-pass siireleri
ve aortik kross- klemp zamanlar1 incelendi.

Operasyona alinan olgularda klinigimizin anestezi protokolii olarak hastalarin
timii, 5 kanalli EKG, nabiz oksimetresi ve invazif kan basinci Ol¢iimii ile monitorize
edildi. Invaziv kan basinci monitdrizasyonu icin radial arter, santral ven kateterizasyonu
icin ise sag internal juguler ven kullanildi. Ameliyat sirasinda viicut 1sis1 takibi rektal
termometre probu araciligiyla yapildi.

Anestezi indiiksiyonunda hastalara ketamin 2mg/kg, i.v. verildi. Entiibasyondan
once yeterli kas gevsekligini saglamak amaciyla 0,1 mg/kg vekiironyum i.v kullanildi.
Entlibasyonu takiben, anestezinin devami igin fentanyl 10 pg / kg / saat ve % 50 oksijen
/ hava karisimi iginde sevofloranl MAC (minimum alveoler konsantrasyon) kullanildi.
Ameliyat boyunca olgular basing kontrollii olarak tidal volim 6-8 ml / kg. ve
inspirasyon ekspirasyon orant 7> olacak sekilde PEEP uygulanmadan ventile edildi.
Solunum sayis1 end-tidal CO, degeri 30-40 mmHg olacak sekilde ayarlandi.

Erken postoperatif evrede, olgularin ihtiya¢ duyduklart inotrop destek, aldiklar
inotrop ajanin tiirline, birden fazla inotrop ajan alip almadigina ve inotrop ihtiyacinin ne
kadar siire devam ettigi tespit edilerek gruplandirilmistir. Inotrop ihtiyaci olgunun
hemodinamik durumuna gore ayarlanmis olup hemodinamik olarak stabil olan olgularda

dopamin baglanmamistir. Yeterli kan basincina ulasilamamis olgularda dopamin
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baglanarak dozu kademeli olarak arttirllmigtir (5-10 mikrogram/kg/dk). Maximum
inotrop destek ihtiyaci gosteren ve yeterli hemodinaminin saglanamadigi olgulara 10-15
mikrogram/kg/dk dopamin ve 0,01-0,1 mikrogram/kg/dk adrenalin infiizyonlar
uygulanmistir. Entlibasyon siireleri, re-entiibasyon yapilip yapilmadigi, yogun bakim
kalis siiresi, postoperatif gelisen akciger enfeksiyonu, gruplar arasinda kiyaslanarak
degerlendirildi. Down sendromu olup da cerrahi diizeltme yapilan olgularda, Down
sendromu olmayan ve cerrahi diizeltme yapilan olgulara gére ameliyat sonras1 donemde
yukarida sayilan parametreler baz alindiginda bir fark olup olmadig1 arastirildi.

Ekstiibasyon kriterleri olarak olgunun tonus, aktivite ve reflekslerinin yerinde
olmasi, yeterli hemodinamik stabilitesinin olmasi, sekresyonlarin rengi ve miktarinin
normal seviyede olmasi, toraks drenaj tiiplerinden kabul edilebilir bir drenajinin olmast,
akciger filminde ekstiibasyona mani olacak atelektazi, pnomotoraks, plevral ve
mediastinal siv1 birikiminin olmamasi, kan gazlarinda parsiyel oksijen ve karbondioksit
degerlerinin, asit-baz dengesinin makul diizeylerde olmasi, laboratuvar degerlerinde
herhangi bir anormallik saptanmamasi olarak belirlendi.

Tim olgularda gogiis drenaj tiipleri ameliyattan en az bir giin sonra, drenaj
miktar1 giinliik 50 cc veya altinda olunca ve fizik muayene ile akciger filminde
pndmotoraks ve s1vi ¢gekildi birikimi saptanmadiysa.

Kapak yetmezlik 6l¢timleri M-Mode, renkli doppler ve iki boyutlu transtorasik
ekokardiyografi ile degerlendirildi. Olgularda residiiel ventrikiiler septal defekt, residiiel
interatriyal sant, sag ve sol kapak yetmezlikleri olup olmadig1 arastirildi.

Bu calismada istatistiksel sonuglarin derlenmesi ve analiz edilmesi siirecinde
IBM SPSS Statistics 20 ve Microsoft Excel 2010 programlari kullanilmistir.
Aragtirmada istatistiksel analiz siireci tamamlandiktan sonra elde edilen veriler sonuglar
kisminda yer almaktadir. SPSS Statistics programi analiz asamasinda kullanilmistir.
Nicel degiskenler hem Down Sendromuna sahip ve sahip olmama durumlarina gore
ortalama, minimum ve maksimum degerleri, hem de genel olarak ortalama, minimum
ve maksimum degerleri bulunmustur. Nitel verilerde ise Down Sendromu sahip olma ve
sahip olmama durumlarina gore yiizdelik olarak ifade edilmistir. Nicel degiskenler i¢in
Down Sendromuna sahip olma ve sahip olmama durumlarma goére Bagimsiz Iki

Orneklem T testi uygulanmistir. Nitel degiskenler icin Down Sendromuna sahip olma
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ve sahip olmama durumlarma gore Ki-Kare testi uygulanmigtir. Her iki test

istatistiginde 0=0,05 anlamlilik diizeyi kullanilmstir.
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4. BULGULAR

4.1. Hastalarm Yas Oranlariin incelenmesi

Tablo 3. Hastalarin Yas Oranlarinin incelenmesi

AVSD
Down Non - Down p Toplam
Min - Max Ort Min - Max Ort Min - Max Ort
Ay 4-72 16,60 3-48 2290 0,464 3-72 18,7

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Ay degiskenine ait
ortalama 16,6, down sendromu olmayan bireylerde ise 22,90°dir. Arastirmaya katilan
biitiin bireylerin Ay degiskenine ait ortalamasi1 18,70°dir. Down sendromu olan ve
olmayan bireylerde Ay degiskeni bakimindan (P=0,464>0,5) farklilik olmadig1 % 95

giiven diizeyinde sdylenir.

4.2. Hastalarin Kilopersantil Oranlarimin incelenmesi

Tablo 4. Hastalarn Kilopersantil Oranlarinin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down Toplam
Ort. Ort. P Ort.
Kilopersantil % %
<5 85,00 40,00
5-25 5,00 20,00
2550 10,00 30,00 0.071
50-75 0,00 10,00

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Kilopersantil degeri 5 den
az olanlar % 85, 5 ile 25 arasinda olanlar % 5, 25 ile 50 arasinda olanlar % 10; Down
sendromu olmayan bireylerde Kilopersantil degeri 5 den az olanlar % 40, 5 ile 25
arasinda olanlar % 20, 25 ile 50 arasinda olanlar % 30 ve 50 ile 75 arasinda olanlar %
10 oldugu bulunmustur. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Kilopersantil
durumlart arasinda (P=0,071>0,05) farkliblk olmadigi % 95 giiven diizeyinde

sOylenebilir.
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4.3. Hastalarin Total Bypass Siire Oranlarinin incelenmesi

Tablo 5. Hastalarin Total Bypass Siire Oranlarinin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down P Toplam
Min- Max Ort Min- Max Ort. Min-Max Ort.
Total ~ ByPass ;5 oo5 1115  60- 180 1133 088 60-205 1121

Siire Dakika

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde TotalByPassSiireDakika
degiskenine ait ortalama 111,50, down sendromu olmayan bireylerde ise 113,30 dir.
Arastirmaya katilan biitiin bireylerin TotalByPassSiireDakika degiskenine ait ortalamasi
112,10°dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde TotalByPassSiireDakika
degiskeni bakimindan (P=0,880>0,05) farklilik olmadigi % 95 giliven diizeyinde

sOylenir.

4.4. Hastalarin Crosklemp Siiresi Oranlarinin Incelenmesi

Tablo 6. Hastalarin Cros Klemp Siiresi Oranlarimin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down p Toplam
Min-Max Ort Min-Max Ort Min -Max Ort
Cros Klemp 55-100 82  50-130 8550 0,614  50-130 83,17

Siiresi Dakika

Aragtirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Cros Klemp Siiresi Dakika
degiskenine ait ortalama 82,00, down sendromu olmayan bireylerde ise 85,50°dur.
Arastirmaya katilan biitiin bireylerin Cros Klemp Siiresi Dakika degiskenine ait
ortalamasi 112,10 dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Cros Klemp Siiresi
Dakika degiskeni bakimindan (P=0,657>0,5) farklilik olmadig1 % 95 giiven diizeyinde

sOylenir.
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AVSD
120 1115 113,3
100
80
60 m Down
= Non-Down
40
20
0
TotalByPassSiireDakika CrosKlemp SiiresiDakika
Sekil 8. Total Bypass ve Cros Klemp siiresi grafik dagilimi
4.5. Hastalarin Drenaj Oranlarinin Incelenmesi
Tablo 7. Hastalarin Drenaj Oranlarinin incelenmesi
AVSD
Down Non-Down p Toplam
Min- Max Oort Min - Max Oort Min - Max Ort
Drenaj(cc) 20 - 500 1515 50 -450 173,0 0,65 20 -500 158,67

Aragtirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Drenaj(cc) degiskenine ait
ortalama 151,50, down sendromu olmayan bireylerde ise 173,00 dir. Arastirmaya
katilan biitiin bireylerin Drenaj(cc) degiskenine ait ortalamasi 158,67 dir. Down
sendromu olan ve olmayan bireylerde Drenaj(cc) degiskeni bakimindan (P=0,657>0,5)

farklilik olmadig1 % 95 giiven diizeyinde sdylenir.

4.6. Hastalarda Dren Cekilmesi Siiresi Oranlarinin incelenmesi

Tablo 8. Hastalarda Dren Cekilmesi Siiresi Oranlarinin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down P Toplam
Min- Max Ort Min - Max Ort Min- Max Ort
Dren Cekilme Siiresi 1-15 3.8 0-5 2,6 0,24 0-15 3,4
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Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Dren Cekilme Siiresi
degiskenine ait ortalama 3,85, down sendromu olmayan bireylerde ise 2,60°dir.
Arastirmaya katilan biitlin bireylerin Dren Cekilme Siiresi degiskenine ait ortalamasi
3,43’dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Dren Cekilme Siiresi degiskeni

bakimindan (P=0,243>0,5) farklilik olmadig1 % 95 giiven diizeyinde sOylenir.

AVSD

200
180
160
140
120
100
80
60
40
20

173

m Down

m Non-Down

3,85 2,6

Drenaj(cc) Dren Cekilme Siiresi

Sekil 9. Drenaj ve Dren cekilme siiresi grafik dagilimi

4.7. Hastalarn Intoropik Tedavi Siiresi Oranlarinin Incelenmesi

Tablo 9. Hastalarin inotropik Tedavi Siiresi Oranlarinin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down p Toplam
Min - Max Ort. Min-Max  Ort. Min - Max Ort.
Inotropik
Tedavi Siiresi 1-37 7,55 0-5 2,20 0,016 0-37 5,77

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Inotropik Tedavi Siiresi
degiskenine ait ortalama 7,55, down sendromu olmayan bireylerde ise 2,20’dir.
Arastirmaya katilan biitiin bireylerin Inotropik Tedavi Siiresi degiskenine ait ortalamasi
5,77°dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde inotropik Tedavi Siiresi degiskeni
bakimindan (P=0,016<0,05) farklilik oldugu % 95 giiven diizeyinde sdylenir.
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4.8. Hastalarin Extiibasyon Siiresi Oranlarinin incelenmesi

Tablo 10. Hastalarin Extiibasyon Siiresi Oranlarimin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down P Toplam
Min- Max ort. Min - Max ort. Min- Max Ort.
Extiibasyon Siiresi 0-37 6,80 0-4 0,90 0,013* 0-37 4,83

*: p<0,05

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Extiibasyon Siiresi
degiskenine ait ortalama 6.80, down sendromu olmayan bireylerde ise 0,90°dir.
Arastirmaya katilan biitliin bireylerin Extiibasyon Siiresi degiskenine ait ortalamasi
4,83’dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Extiibasyon Siiresi degiskeni
bakimindan (P=0,013<0,5) farklilik oldugu % 95 giiven diizeyinde sdylenir.

*: p<0,05

AVSD

7,55
6,8

® Down

® Non-Down

0,9

O P N W~ OO N ©

Inotropik Tedavi Siiresi Extiibasyon Siiresi

Sekil 10. inotropik Tedavi Siiresi ve Extiibasyon Siiresi Grafik Dagilim
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4.9. Hastalarda Kan Transfiizyon Miktar Oranlarinin Incelenmesi

Tablo 11. Hastalarda Kan Transfiizyon Miktar Oranlarmnin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down p Toplam
Min- Max Ort. Min - Max Ort. Min- Max Ort.
Kan Trans- 30 - 375 138,2 50 - 230 1144 047  30-375  130,8

fiizyon miktar:

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Kan Transflizyon Miktari
degiskenine ait ortalama 138,25, down sendromu olmayan bireylerde ise 114,44 dir.
Arastirmaya katilan biitiin bireylerin Kan Transflizyon Miktar1 degiskenine ait
ortalamas1 130,86°dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Kan Transfiizyon
Miktar1 degiskeni bakimindan (P=0,479>0,5) farklilik olmadig1 % 95 giiven diizeyinde

sOylenir.

4.10. Hastalarin Trombosit Transfiizyon Miktar1 Oranlarinin incelenmesi

Tablo 12. Hastalarin Trombosit Transfiizyon Miktar1 Oranlarinin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down P Toplam
Min- Max Ort. Min -Max Ort. Min- Max Ort.
Trombosit Trans- 44, 99,23 50 -200 100 098 0-300 99,4

fiizyon Miktar:

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Trombosit Transfiizyon
Miktar1 degiskenine ait ortalama 99,23, down sendromu olmayan bireylerde ise 100,00
dir. Arastirmaya katilan biitlin bireylerin Trombosit Transflizyon Miktar1 degiskenine
ait ortalamasi 99,446 dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Trombosit
Transfiizyon Miktar1 degiskeni bakimindan (P=0,985>0,5) farklilik olmadigi % 95

giiven diizeyinde sOylenir.
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Sekil 11. Kan Transfiizyonu ve Trombosit Transfiizyon miktar dagilhim grafigi

4.11. Hastalarin

Oranlarmin incelenmesi

Enfeksiyona

Bagh Antibiyotik Tedavi Degisimi

Tablo 13. Hastalarin Enfeksiyona Bagh Antibiyotik Tedavi Degisimi Oranlarimin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down Toplam
ort. ort. Ort.
Enfeksiyona Bagh Antibiyotik
Tedavi Degisimi % %
Var 60,00 (12) 30,00 (3)
Yok 40,00 (8) 70,00 (7)

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Enfeksiyona Bagl

Antibiyotik Tedavi Degisimi Var olanlar % 60, Yok olanlar % 40; Down sendromu

olmayan bireylerde Enfeksiyona Bagli Antibiyotik Tedavi Degisimi Var olanlar % 30,

Yok olanlar % 70 oldugu bulunmustur. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde

Enfeksiyona Bagli Antibiyotik Tedavi Degisimi durumlari arasinda (P=0,702>0,5)

farklilik olmadigi % 95 giiven diizeyinde sdylenebilir. Down sendromu olmayan 10

kigiden 3’tinde Enfeksiyona bagli antibiyotik tedavi degisimine baslandigi, 7’sinde ise

baslanmadig1 goriilmiistiir. Down sedromu olan 20 kisiden 12’sinde enfeksiyona bagl

antibiyotik tedavi degisiminin baslandigi, 8’inde ise baslanmadig1 goriilmiistiir.
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4.12. Hastalarin Taburcu Siiresi Oranlarinin incelenmesi

Tablo 14. Hastalarin Taburcu Siiresi Oranlarinin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down p Toplam
Min - Max Ort. Min - Max Ort. Min - Max Ort.
Taburculuk 0-27 1191 0-23 13,78 0511 0-27 12,75
Giin Siiresi

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Taburculuk Giin Siiresi
degiskenine ait ortalama 11,91, down sendromu olmayan bireylerde ise 13,78’dir.
Arastirmaya katilan biitiin bireylerin Taburculuk Giin Siiresi degiskenine ait ortalamasi
12,75°dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Taburculuk Giin Siiresi
degiskeni bakimindan (P=0,511>0,5) farklilik olmadig1 % 95 giiven diizeyinde soylenir.
Ayrica 10 kisi Ex oldugu icin yukaridaki analize dahil edilmemistir.

4.13. Hastalarin Yogun Bakim Kalis Siiresi Oranlarinin incelenmesi

Tablo 15. Hastalarin Yogun Bakim Kahs Siiresi Oranlarimin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down p Toplam
Min - Max Ort. Min - Max Ort. Min - Max Ort.
Yogun Bakim 1-37 9,00 0-13 490 0166 0-37 7,63

Kalis Siiresi

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Yogun Bakim Kalig Siiresi
degiskenine ait ortalama 9,00, down sendromu olmayan bireylerde ise 4,90 dir.
Aragtirmaya katilan biitin bireylerin Yogun Bakim Kalig Siiresi degiskenine ait
ortalamast 7,63 dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Yogun Bakim Kalis
Siiresi degiskeni bakimindan (P=0,166>0,5) farklilik olmadig1 % 95 giiven diizeyinde

sOylenir.
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Sekil 12. Taburculuk ve yogun bakim siiresi grafik dagilimi

4.14. Hastalarin Eko Sol Kapak Yetmezligi Oranlarinin incelenmesi

Tablo 16. Hastalarin Eko Sol Kapak Yetmezligi Oranlarinin incelenmesi

AVSD

Down Non-Down Toplam

Ort. Min - Max Ort. Min - Max Ort. Min - Max
Postop Eko Sol
Kapak Sonucu % %
Yetmezlik Yok 15,00 40,00
1. Derece 35,00 10,00 0321
2. Derece 35,00 30,00 '
3. Derece 15,00 20,00

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Postop Eko Sol Kapak
Sonucu degeri Yetmezlik Yok olanlar % 15, 1. Derece olanlar % 35, 2. Derece olanlar
% 35, 3. Derece olanlar % 15; Down sendromu olmayan bireylerde Postop Eko Sol
Kapak Sonucu degeri Yetmezlik Yok olanlar % 40, 1. Derece olanlar % 10, 2. Derece
olanlar % 30, 3. Derece olanlar % 20 oldugu bulunmustur. Down sendromu olan ve
olmayan bireylerde Postop Eko Sol Kapak Sonucu durumlar arasinda (P=0,321>0,5)
farklilik olmadig1 % 95 giiven diizeyinde sdylenebilir.
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4.15. Hastalarin Eko Sag Kapak Yetmezligi Oranlarimin incelenmesi

Tablo 17. Hastalarin Eko-Sag Kapak Yetmezligi Oranlarimin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down P Toplam
Ort. Ort. Ort.
Postop Eko Sag Kapak Sonucu % %
Yetmezlik Yok 30,00 40,00
1. Derece 30,00 40,00
2. Derece 30,00 20,00 0,648
3. Derece 10,00 0,00

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Postop Eko Sag Kapak
Sonucu degeri Yetmezlik Yok olanlar % 30, 1. Derece olanlar % 30, 2. Derece olanlar
% 30, 3. Derece olanlar % 10; Down sendromu olmayan bireylerde Postop Eko Sag
Kapak Sonucu degeri Yetmezlik Yok olanlar % 40, 1. Derece olanlar % 40, 2. Derece
olanlar % 20 oldugu bulunmustur. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Postop
Eko Sag Kapak Sonucu durumlari arasinda (P=0,648>0,5) farklilik olmadigi % 95

giiven diizeyinde sdylenebilir.

Sekil 13. Postop Eko Sol-Sag Kapak Sonuglar1 Dagihm Grafikleri
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4.16. Hastalarda Ex Orami, AKC Enfeksiyonu, Kalp Yetmezligi, Multi

Organ Yetmezligi, Sepsis Oranlarinin incelenmesi

Tablo 18. Hastalarda Ex Orani, AKC Enfeksiyonu, Kalp Yetmezligi, Multi Organ Yetmezligi,
Sepsis Oranlarinin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down P Toplam
Ort. Ort. Ort.
Ex Orani Simif. % %
AKC Enfeksiyonu 44,40 (4) 0,00 (0)
Kalp Yetmezligi 22,20 (2) 100,00 (1) 0.459
Multi Organ Yetmezligi 22,20 (2) 0,00 (0) '
Sepsis Nedeniyle 11,10 (1) 0,00 (0)

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Ex Orani degeri AKC
Enfeksiyonu olanlar % 44,40, Kalp Yetmezligi olanlar % 22,20, Multi Organ
Yetmezligi olanlar % 22,20, Sepsis Nedeniyle olanlar % 11,10; Down sendromu
olmayan bireylerde Ex Orami degeri Kalp Yetmezligi olanlar % 100 oldugu
bulunmustur. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Ex Orani durumlari arasinda
(P=0,459>0,5) farklilik olmadig1 % 95 giiven diizeyinde sOylenebilir. Down sendromu
olan 9 kisiden 4’ii AKC enfeksiyonu, 2’si Kalp Yetmezligi, 2’si Multiorgan yetmezligi

ve 1 tanesi sepsis goriilmiistiir.

4.17. Hastalarin Ex Olma Oranlarmin incelenmesi

Tablo 19. Hastalarin Ex Olma Oranlarinin incelenmesi

AVSD
Down Non-Down p Toplam
Ex Durumu % % Ort.
Var 45,00 (9) 10,00 (1) 0.062
Yok 55,00 (11) 90,00 (9) '

Arastirmaya katilan Down sendromu olan bireylerde Ex durumu var olanlar %
45,00, Ex durumu yok olanlar % 55,00; Down sendromu olmayan bireylerde Ex

durumu var olanlar % 10,00, Ex durumu yok olanlar % 90,00 oldugu bulunmustur.

41



Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Ex durumlari arasinda (P=0,062>0,5)

farklilik olmadig1 % 95 giiven diizeyinde sdylenebilir.

Sekil 14. Ex Oranlar1 Dagilim Grafigi
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5. TARTISMA

Konjenital kalp hastaliklarina en ¢ok eslik eden patoloji down sendromudur.
Down sendromlu c¢ocuklarda en sik goriilen konjenital kalp hastaligt % 36 ile
AVSD’dir. Down sendromlularda Down olmayanlara gore 6zellikle IL-4,IL-10’da artis
TNF alfa ve IL-16’da azalma oldugu bilinmektedir.®® Bu durum Down sendromlu
cocuklarda tekrarlayan akciger enfeksiyonunu aciklar niteliktedir. AVSD akciger
kanlanmasinin arttigi  bir konjenital kalp patolojisidir. Bu patoloji ile down
sendromunun birlikte olmasi hiicresel ve humaral bagisiklik sisteminin de azalmasi
nedeni ile tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 hasta morbidite ve mortaliteleri a¢isindan
onemli bir problemdir.

Down AVSD’li hastalarin non-down’lu AVSD’li hastalara gore preoperatif
bliyime gelisme geriligi, tekrarlayan akciger enfeksiyonu ve kilo kaybi daha

(305758596061 B, kogullarda operasyona alman down sendromlu AVSD’li

siktir.
hastalarin kardiyopulmoner bypass gibi immun reaktivitenin, kompleman aktivasyonun
arttig1 durumlarda non-down sendromlu olgulara gore postoperatif siiregte morbidite ve
mortalitelerinin prospektif arastirilmasi ¢alismamizin temel konusudur.

Calismamizda, acik kalp cerrahisi ile tedavileri gergeklestirilen komplet
AVSD’li 20 down sendromlu olgu down sendromu olmayan komplet AVSD’li 10 olgu
ile antibiyotik ve inotropik ajan kullanim siiresi, entiibasyon, yogun bakimda kalis,
taburcu olma zamani, drenaj miktari, postoperatif eko bulgular1 ve mortalite oranlari
acisindan kiyaslandi.

Calismamizda, yas ve viicut agirligr faktorii bir degisken olarak incelendiginde
down olan grupta ortalama yas 16.6 ay iken down olmayan grupta bu oran 22.9 ay
olarak tesbit edilmistir. Literatiire bakildiginda, genel olarak erken yasta yapilan
operasyonun, Down sendromu i¢in daha avantajli oldugunu bildiren yayinlar mevcuttur
(57, 60, 62, 63, 64) Gruplar arasinda demografik ozellikler bakimindan istatiksel olarak
anlaml fark goriilmemistir. Ancak yas kilo persantil egrilerine bakildiginda down olan
grupta % 85’nin 5. Persantilin altinda oldugu (normal persantil aralig1 5-75 olarak kabul
edilmektedir) bu oranin non down grubunda % 40 oldugu gorilmiistir. Bu oran
istatiksel olarak anlamli ¢ikmasa da calismamizda down hastalarinin ¢ogunun yasina

gore distik kilo ile operasyona girdigi ve postopertatif donemde bu durumun
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extiibasyonda zorluga ve enfeksiyona yatkinlifa neden oldugu gergegini
degistirmemektedir.

Calismamizda Down sendromlu 20 hastadan 12’sinde down olmayan 10
hastanin 3’ilinde antibiyoterapide degisiklige gidilmistir. Cetiner ve arkadaslarinin
yaptig1 ¢alismada 32 down sendromlu hasta ile non-down 32 hastanin hiicresel ve
humaral bagisiklik sistemleri arasindaki farklilik incelenmis sonugta down sendromlu
cocuklarda IL-4,IL-10 artmis, IL-6 ve TNF-alfa diizeyleri non-down cocuklara gore
azalmis olarak bulmuslardir. Bu durum down sendromlu ¢ocuklarda goriilen tekrarlayan
akciger enfeksiyonunu nedenlerinden biri olarak gosterilmistir.®®

Yapilan calismalarda Down sendromu uzamis mekanik ventilasyon igin
bagimsiz risk faktorii olarak ortaya konmustur ve bunun neticesinde de yogun bakim

(3%9)- Burada downlu hastalarda

kalis stiresi ile hastanede kalig siiresi uzamistir
pulmoner vaskiiler hastalik gelisiminin down olmayanlara gore daha sik olmasi
etkilidir.®"®® Bu durum bizim olgularimizda da gériilmiistiir. Down’lularda ventilatére
bagli kalis siirelerinin down olmayanlara gore istatiksel olarak anlamli derecede uzun
bulunmus olup, literatiirle uyumluluk gdéstermektedir.

Yogun bakimda kalig siirelerinin ve toplam yatis siiresinin, Grup B’deki
olgularla kiyaslandiginda daha uzun oldugu belirlenmistir, Bunlarin nedenleri arasinda,
Down sendromlu olgularin, sik akciger enfeksiyonuna bagli pulmoner doku hasarinin
operasyon Oncesi olusmasi pulmoner arter basinct ve pulmoner vaskiiler rezistans
indekslerinin yiiksek olmasi, ayrica bu olgularin yasa oranla diisiik kilo ile operasyona
alinmas1 daha uzun siireli mekanik ventilator destegi ithtiyacini beraberinde getirmistir.
Postoperatif erken evrede, grup A’daki olgular, grup B‘ye nazaran daha fazla pozitif
inotrop ihtiyaci gdstermistir. Inotrop destek siiresinin Down grubunda daha fazla
olmasmin sebepleri i¢inde grup A da uzamis mekanik ventilasyonun beraberinde
getirdigi komplikasyonlara bagli akciger enfeksiyonu ve septik tablonun olusturdugu
kalp yetmezligi tablosunun neden oldugu diisiintilmiistiir

Literatiirde, soldan saga santla seyreden ve Down sendromunun eslik ettigi
olgular igin olabilecek risk faktorleri, Guntherr ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada,
Komplet AVSD’li olgularda, postoperatif mortalite i¢in risk faktorleri olarak; erken yas
ve diisiik agirlik, eslik eden anomali olarak aorta koarktasyonu ve sol atriyoventrikiiler

kapagin ciddi hipoplazisi olarak bildirilmistir.®® Prospektif olarak incelenen 30
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olgunun 10’u (% 33,3) eksitus oldu. Down sendromlu grupta (grup A) mortalite orani (9
hasta icin) % 45 iken kontrol grubu olan grup B’de bu oran (1 hasta igin) % 10 tesbit
edildi. Eksitus olan olgularda major sebepler akciger enfeksiyonu, multiorgan
yetmezligi, sepsis ve diigsiik kardiak output olarak saptandi. Grup A’da mortalite
oraninin daha yiiksek olmasi ailelerin hastalar1 operasyona ge¢ getirmeleri, yeni tedavi
edilmis akciger enfeksiyonu ve diisliik agirlikla operasyona alinmasina baglanmistir.
Ayrica olgularimizda pulmoner hipertansif kriz oran1 (6 hasta ile % 20) yiiksektir.
Ulkemizde NO inhalasyonu kullanimmin yaygin olmamasi mortaliteyi etkileyen bir
diger faktordiir.

Calismamizda herhangi bir olguya reoperasyon uygulanmadi. Amira’nin
calismasinda, 24 olgunun reoperasyona alindigi, bu olgularin 19’unun atriyoventrikiiler
kapak yetmezligi sebebiyle, 5’inin atriyoventrikiiler blok sebebiyle kalici pacemaker
implantasyonu uygulanmasi i¢in operasyona alindigi bildirilmistir.®” Calismada,
normal kromozomlu olgularin, Down sendromlu olgulara gore, kapak yetmezligi
acisindan daha avantajli oldugu sonucuna varilmistir. Reoperasyon i¢in en énemli risk
faktorii, displastik sol atriyoventrikiiler kapak olarak belirlenmistir. Calismamizda,
postoperatif donemde, grup A’da 3 hastada sol, 2 hastada sag A-V kapakta, grup B’de 2
hastada sol A-V kapakta ciddi kapak yetmezligi tespit edilmistir. Kapak yetmezligi
saptanan olgularin hepsinde preoperatif ciddi kapak yetmezligi mevcuttu. Ciddi kapak
yetmezligi tespit edilen sadece 2 hasta exitus olmustur.

®3) down sendromuna bagli

Kater ve arkadaglarimin yaptigi calismada
trombositopeninin nedeni tam olarak bilinmemekle birlikte, bu durumun, gegici
miyeloproliferatif bozukluk ve akut 16semi gelisiminde de tanimlanan megakaryositik
disregiilasyona bagl oldugu diisiiniilmektedir. Calismamizda drenaj, dren ¢ekilme
stiresi, trombosit transflizyon miktar1 ve eritrosit transfiizyon miktarlar1 agisindan grup

A ve grup B arasinda hem istatiksel hem de takipte goriilen ihtiyag agisindan anlamli

farkliliga rastlanmamustir.
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6. SONUC

Konjenital kalp hastaligina bagli acik kalp cerrahisi uygulanan hastalarin
potsoperatif diisiik komplikasyon, mortalite ile en kisa siirede ve en iyi durumda taburcu
edilmeleri istenmekte ve bu yonde arastirmalar yapilmaktadir. Yogun bakim ve hastane
kalis siirelerinin kisaltilmasi, hastane enfeksiyonu riskini azaltmakta ve ayn1 zamanda
hasta maliyetinde diistisii de beraberinde getirmektedir. Degisik parametrenin
incelendigi ¢alismamizda, Down sendromu komplet AVSD’li olgularin cerrahi
tedavisinde morbidite ve mortalite acisindan bir risk faktorii olarak saptandi. Ozellikle
down sendromu ve diisiikk operasyon agirliginin birlikteliginin hasta uzun entiibasyon ve
inotropik destek tedavi siiresinde uzamaya yol actig1 goriilmektedir. Ayrica tiim exitus
olan hastalarin 5. persantilin altinda olmas istatiksel olarak exitus iizerine hasta sayisi
nedeniyle anlamli bulunmasa da down sendromlu hastalarda artmis exitus oranini
etkileyen bir faktor oldugu goriilmiistiir.

Down sendromlu, komplet AVSD nedeniyle tam diizeltme ameliyati yapilan
olgularin, akciger enfeksiyonuna bagli antibiyoterapi tedavisinde degisiklik, uzamis
entiibasyon, uzun yogun bakim ve hastane kalig siiresi ve mortalite agisindan risk
altinda olduklar1 calismamizla da kanitlanmis durumdadir.

Bu amagla, operasyon oncesi down sendromlu hastalarin pediyatrik kardiyoloji
takibi ile birlikte yaslarina gore kilo persantilinin 5-25 persantiller arasi olmasinin ve
down sendromlu hastalarda uzamis entiibasyonun rezidiiel akciger enfeksiyonunu
tetiklemesi nedeniyle operasyon oOncesi hastalarin enfeksiyon parametrelerinin

degerlendirilmesinin uygun olacag: sonucuna varilmaistir.
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