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ÖZET 

 

Tüm Düzeltme Yapılan Down Sendromlu Avsd’li Olgularla Down Sendromlu 

Olmayan Avsd Hastalarının Postoperatif Komplikasyonlarının KarĢılaĢtırılması 

 

 Amaç: Konjenital kalp hastalıkları ve Down sendromu birlikteliği sıktır. Down 

sendromlu çocuklarda en sık görülen konjenital kalp hastalığı %36 ile AVSD‟dir. 

 Down sendromlu çocukların immum yetmezlikleri bilinmektedir. Bu konuda 

yapılan çalıĢmalarda özellikle IL-4,IL-10‟da artıĢ TNF-alfa ve IL-6‟da azalma olması 

immum yetmezlik nedenlerini açıklamaktadır. Ayrıca Komplet AVSD soldan sağa 

Ģantlı bir patolojidir. Dolayısıyla akciğer kanlanmasının arttığı bir konjenital kalp 

hastalığıdır. Down sendromu ve Komplet AVSD‟nin birlikteliği gerek immun sistem 

yetmezliği gerekse AVSD nedeni ile artmıĢ olan akciğer kan akımı sonucu geliĢme 

geriliği, sık akciğer enfeksiyonu görülmektedir 

 

 Gereç ve Yöntem: Biz çalıĢmamızda tam düzeltme yapılan Komplet AVSD‟li 

hastaların postopertif süreçlerinde morbidite ve mortalitelerinde down sendromunun 

etkisinin olup olmadığını araĢtırmayı amaçladık. Bu nedenle Çukurova üniversitesi Tıp 

Fakültesi Kalp ve Damar Cerrahisi Bölümünde Ocak 2011 ile Ocak 2014 tarihleri 

arasında, açık kalp cerrahisi yöntemi ile tam düzeltme operasyonu yapılan komplet 

atriyoventriküler septal defektli Down sendromlu 20 hasta (Grup A) ve down sendromlu 

olmayan 10 hasta (Grup B) toplam 30 hastaprospektif olarak postopertif süreç, 

morbidite ve mortalite açısından karĢılaĢtırıldı.  

 

 Bulgular: Postoperatif süreçte; grup A‟da inotrop ajan gereksinimlerinin, 

ventilatör destek ve yoğun bakımda kalıĢ sürelerinin uzun olduğu, daha çok atelektazi 

ve enfeksiyonun neden olduğu pulmoner problemlerle karĢılaĢıldığı ve bu grupta 

mortalitenin daha yüksek olduğu görüldü. Drenaj, kan ürünleri replasman tedavisi, 

postoperatif eko bulguları açısından grup A ve grup B arasında anlamlı farklılık 

saptanmadı.  

 

 Sonuç: ÇalıĢmamızda sonuç olarak tam düzeltme yapılan Komplet AVSD‟li 

olguların Down sendromlu olmalarının postopertif süreçlerinin daha problemli olduğu 

morbidite ve mortalitelerinin daha yüksek olduğunu göstermektedir. 

 

 Anahtar Kelimeler: Down Sendromu, Komplet AVSD, Mortalite. 
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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 Çukurova 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. 
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1. GĠRĠġ 

 

 Komplet atriyoventriküler septal defekt doğuĢtan kalp hastalıklarının yaklaĢık 

%3‟ünü oluĢturur ve 10.000 canlı doğumda iki oranında görülür. Bu durum Down 

sendromu ile yakın iliĢkilidir ve hastaların %40-45‟inde Down sendromu vardır. 

Kardiyak malformasyonlar, Down sendromlu çocuklarda doğum sonrası ilk 2 yılda 

mortalite ve morbidite ile yakından iliĢkilidir. Tedavi edilmemiĢ olgularda mortalite, 

çoğunlukla yaĢamın ilk iki yılında, komplike kardiyak anomalilerde ise ilk bir yılı 

içinde görülmektedir. Birçok klinik özelliklerin birleĢiminden oluĢan Down sendromu 

değiĢik kardiyak malformasyonlarla birlikte bulunduğundan konjenital kalp hastalıkları 

için cerrahi tedavinin uygulandığı merkezlerde, hasta profilinin önemli bir bölümünü 

oluĢturmaktadır. 

 Literatür incelemelerinde Down sendromlu konjenital kalp hastalığı bulunan 

olguların, preoperatif, intraoperatif ve postoperatif özellikleri yönünden incelendiğinde, 

uygulanan kalp cerrahisi öncesi ve sonrasında bir risk faktörü olduğunu gösteren 

çalıĢmalar olduğu gibi, risk faktörü oluĢturmadığını belirten yayınlar da mevcuttur. 

 ÇalıĢmamızda, tüm düzeltme operasyonu yapılan Down sendromlu Komplet 

AVSD‟li hastalarla Down sendromu olmayan Komplet AVSD‟li hastaların postoperatif 

görülen komplikasyonlar karĢılaĢtırıldı. Bu karĢılaĢtırma ile Down sendromunun 

Komplet AVSD‟li tüm düzeltme operasyonu yapılan hastalarda morbidite ve mortalite 

açısından bir risk faktörü oluĢturup oluĢturmadığı incelendi. Bu araĢtırmada Ocak 2011-

Ocak 2014 yılları arası Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi Kalp Damar Cerrahisi 

Anabilim Dalı‟nda tüm düzeltme operasyonu yapılan AVSD‟li 30 vaka incelendi.  

 Hastalar 2 grupta değerlendirildi. 

 Grup A; Down sendromu saptanan Komplet AVSD nedeniyle tüm düzeltme 

operasyonu ile tedavi edilen 20 hasta  

 Grup B; Down senromu saptanmayan Komplet AVSD nedeniyle tüm düzeltme 

operasyonu ile tedavi edilen 10 hasta  

 Hastaların tümünde komplet AVSD‟ye tüm düzeltme operasyonu yapıldı. 

Palyatif giriĢim yapılan hastalar çalıĢma dıĢı tutuldu, tüm düzeltme operasyonunda aynı 

cerrahi teknik uygulandı. Her iki hasta grubu arasında postoperatif verileri birbiriyle 

karĢılaĢtırılarak değerlendirildi. Hastalar ameliyat sonrası dönemden taburcu olana 
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kadar geçen süre boyunca takip edilerek mevcut olan semptomları ve ekokardiyografi 

bulguları karĢılaĢtırılarak değerlendirildi.  

 Down sendromu saptanan tüm düzeltme operasyonu yapılan Komplet AVSD‟li 

hastalarla down sendromu saptanmayan tüm düzeltme operasyonu yapılan komplet 

AVSD‟li hastaların cerrahi tedavisinde, postoperatif hasta takibinde, mortalite, 

morbidite ve erken dönem takiplerde, Down sendromunun etkisinin olup olmadığı 

karĢılaĢtırıldı ve literatür verileri tartıĢıldı. 
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2. GENEL BĠLGĠLER 

 

 Trizomi 21 ile ilgili ilk bilimsel kayıt 1866'yılına aittir. O tarihte Ġngiliz bilim 

adamı John Langdon Down bazı ortak özellikleri paylaĢan ve diğerlerinden Ģekil olarak 

faklı ve zeka problemleri olan bir grup çocuğu yayınladığı makalesinde ilk kez 

tanımladı. Down aynı zamanda tiroid hormonu azlığına bağlı olarak görülen 

kretenizmden farklı bir durumun da ilk kez altını çiziyordu. Ancak kendisi çok talihsiz 

bir benzetme yaptı ve bu türdeki çocukları yüz yapıları nedeniyle bir Uzakdoğu ırkı olan 

Moğollara benzeterek "Mongoloid idiotlar" olarak isimlendirdi. 

 Yirminci yüzyılın ilk yarısında Down sendromunun nedenleri konusunda çok 

fazla spekülasyon yapılmaktaydı. Bu durumun kromozomal anormalliklere bağlı 

olabileceği fikrini ilk kez 1930 yılında Waardenberg ve Bleyer ileri sürdüler ancak bunu 

kanıtlamak 1959 yılında çalıĢmalarını birbirinden habersiz olarak sürdüren iki ayrı bilim 

adamı; Jerome Lejeune ve Patricia Jacobs'a nasip oldu. Bu iki araĢtırmacı Down 

sendromunda 21. kromozomdan 2 tane olması gerekirken 3 tane olduğunu gösterdiler. 

Sendromun diğer nedenleri olan transloklasyon ve mozaisizmin ortaya konması ise 3 yıl 

daha aldı. 

 Bu bilgilerin ortaya konması zaten gergin ve kızgın olan Asyalı genetikçileri 

harekete geçirdi ve bilimsel arenada yarattıkları baskı sonucu mongolizm tanımlaması 

bilimsel literatürden kaldırıldı ve bunun yerine Down sendromu ismi 1970'li yıllardan 

itibaren kullanılmaya baĢlandı. 

 Down sendromu, trizomi 21; genetik düzensizlik  sonucu  insanın  21. 

kromozom çiftinde fazladan bir kromozom bulunması durumu ve bunun sonucu olarak 

ortaya çıkan hastalığa verilen isimdir.
(1) 

 
Down sendromu, Trizomi sendromları içinde en sık görülen sendromdur. Orta 

derecedeki mental geriliğin en sık nedenlerinden birisidir. Komplet ya da parsiyel 

trizomi ile karakterize bir hastalıktır. Tüm vakaların % 95‟i primer trizomi iken, % 3‟ü 

translokasyon anomalisi, % 2‟si ise mozaik form Ģeklindedir. Üç tip mongolizm vardır. 

 A - Klasik Mongolizm (Regüler, mutad, standard mongolizm): Lejeune ve 

arkadaĢları tarafından 1959 yılında ilk defa tarif edilen mongolizm tipidir. G grubu 

kromozomlarından 21. çift kromozomun normalde iki adet bulunması gerekirken üç 

adet bulunmasıyla (kadında 47, XX, 21+; erkekte 47, XY, 21+) ortaya çıkar.  

http://tr.wikipedia.org/wiki/%C4%B0nsan
http://tr.wikipedia.org/wiki/Down_sendromu#cite_note-1
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 B- Translokasyon tipi mongolizm: Polani ve arkadaĢları tarafından 1960 da 

mongolizmli bir kız çocuğunda tespit edilmiĢtir. 21. Çift kromozomda üç adet olan 

kromozomun biri, D veya G grubu kromozom çiftinin birine eklenmesiyle 

translokasyon tipi mongolizm meydana gelir. 21. Çiftteki fazla kromozom 22. Çift 

kromozoma transloke olursa, G/G tipi mongolizm, fazla kromozom D grubundaki 

kromozom çiftlerinden birine transloke olursa, G/D tipi translokasyon ortaya çıkar. 

Burada görünüĢte bir kromozom sayısı fazlalığı tespit edilmeyecek fakat kromozomun 

Ģeklinde ve dolayısıyla gen balansında bir değiĢme olacaktır. Translokasyon Tipi 

mongolizmin görülme sıklığı anne yaĢına bağlı değildir. 

 C - Mozaik mongolizm: Bu tip mongolizmi Clarke ve arkadaĢları 1961 yılında 

tespit ettiler. Mozaik mongolizmde hücrelerin bir kısmında normal yani 46 tane 

kromozom varken, bir kısmında 21 kromozom çiftinde iki adet kromozom bulunması 

gerekirken üç adet kromozom bulunur. (46, XY/47, XY, 21+) . Mozaik mongolların 

semptomları diğer mongollara göre daha hafif seyretmektedir. 

 Kromozomlar, vücut hücrelerinin çekirdeklerinde bulunur. Bu yapılarla birlikte 

bizim karakterimizi, yapımızı oluĢturan genler de bu kromozomların üzerinde bulunur. 

Ġnsan vücut hücrelerinin çekirdeklerinde 23 çift, toplam 46 kromozom bulunur. Down 

sendromunda 21 kromozomda fazladan bir genetik materyal vardır. Yani bu 

kromozomun iki tane olması gerekirken, down sendromlu kiĢilerde üç tanedir. Toplam 

kromozom sayısı 47 olur. Down sendromlu çocuklarda farklılık olmasının sebebi budur. 

Fakat bu farklılığa neden olan faktörün henüz ne olduğu bilinmemektedir. Down 

sendromu geliĢiminde yer aldığı tahmin edilen genler Ģunlardır. 

 

 

Tablo 1. Down Sendromu GeliĢiminde Yer Aldığı Tahmin Edilen Genler 

Gen adı Fonksiyonu veya fazlalığı durumunda görülebilecek bulgular 

Superoxide 

Dismutase (SOD1) 

Fazlalığı erken yaĢlanma ve bağıĢıklık sistemi bozukluklarına neden oluyor 

olabilir. YaĢlıĢığa bağlı bunama ve Alzheimer üzerindeki etkisi tartıĢmalıdır. 

COL6A1 Fazlalığı kalp anomalilerine neden oluyor olabilir. 

ETS2 Fazlalığı iskelet anomalilerine ve lösemiye neden oluyor olabilir. 

CAF1A Fazlalığı DNA sentezinde hatalara neden oluyor olabilir. 

Cystathione Beta 

Synthase (CBS) 

Fazlalığı DNA metabolizması ve tamirinde bozulmalara neden oluyor olabilir. 

DYRK Fazlalığı zeka geriliğinin nedeni olabilir. 

CRYA1 Fazlalığı kataraktların nedeni olabilir. 

GART Fazlalığı DNA sentezi ve tamirinde hatalara neden oluyor olabilir. 

IFNAR Fazlalığı bağıĢıklık sisteminde bozulmalara neden oluyor olabilir. 

http://www.sağlık.net/turnersendromu.html
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 Bunlar dıĢında APP, GLUR5, S100B, TAM, PFKL adı verilen genlerin de Down 

sendromu ile ilgili olabileceği düĢünülmektedir. Ancak bugüne kadar hiçbir genin 

Down Sendromu ile olan iliĢkisinin kanıtlanamadığı unutulmamalıdır. 

 Down sendromu vücutta yapısal ve fonksiyonel değiĢiklikler ile karakterize 

edilir. Vücuttaki küçük ve büyük farklılıkların kombinasyonu yapısal olarak sergilenir. 

Down sendromu sık sık zihinsel kavramadaki bozukluklar ve fiziksel geliĢimin tipik yüz 

görünümü gibi farklı olmasıyla iliĢkilendirilir. Çoğunlukla hafif veya orta seviyeli 

öğrenme güçlüğü gibi sorunlar taĢır. Down sendromu gebelik sırasında ya da doğumda 

tanımlanabilen bir rahatsızlıktır. Down sendromuna her 800 ile 1000 doğumda 1 

oranında rastlanır; istatistikler anne yaĢının artıĢıyla bu oranın yükseldiğini göstermiĢtir, 

diğer etkenlerin payı küçüktür. 

 Down sendromunun tanısı güç olmamakla beraber, klinik fenotipi gösteren tüm 

çocuklarda sitogenetik inceleme yapılmalıdır. Down sendromunun bazı fiziksel 

özellikleri: mikrosefali (% 50), düz oksiput (% 60), santral yerleĢimli oksipital saç 

kıvrımı (% 50), küçük kulak (% 95), ensede fazla deri kıvrımı (% 80), yukarı çekik 

gözler (% 70), epikantus (% 60), düz burun köprüsü (% 60), dar ve kısa damak (% 60), 

dilin dıĢarıda durması(% 50), Brushfield Lekeleri (% 50), kısa ve geniĢ eller (% 70), 5. 

parmak orta falanks displazisi (% 60), Simian çizgisi (% 40–60), tipik dermografizm (% 

99), ayak 1. ve 2. parmak arasının geniĢ olması (% 50), hipotoni(% 40-80) olarak 

belirtilebilir. 
2, 3,4

 

 Bu hastalarda, mental retardasyon (% 95), geliĢme geriliği (% 95), konjenital 

kalp hastalıkları (% 40-75), iĢitme kaybı (% 60), oftalmik sorunlar (doğumsal katarakt) 

(% 60), epilepsi (% 5-10), gastrointestinal malformasyonlar (% 5), hipotiroidizm (% 5), 

lösemi, infertilite (% 99 erkeklerde, % 30 kızlarda), anovulasyon tabloya eĢlik edebilen 

tıbbi sorunlardır. 
4 

 Down sendromu; yenidoğan evresinde, tipik yüz görünümü, hipotoni ve bazı 

minor malformasyonlar ile kolaylıkla tanınabilir. Yenidoğan evresinde sıkça rastlanılan 

bir bulgu olan hipotoni, yaĢ ilerledikçe azalır, ancak zeka geriliği de giderek 

belirginleĢir. Mental gerilik eğitilebilir düzeydedir. Kardiyak malformasyonlar, Down 

sendromlu çocuklarda doğum sonrası ilk 2 yılda mortalite ve morbidite ile yakından 

iliĢkilidir.
5,6 

Bu hastalarda en önemli mortalite sebebi, konjenital kalp hastalıklarıdır. 

Bunu enfeksiyonlar, özellikle de akciğer enfeksiyonları takip eder. 
(2, 3, 4, 7, 8) 
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 Down sendromunun tipik yüz siması, normal kromozom sayısında sahip olan 

bazı insanlar da görülebilir. Ancak Down sendromunda buna ek olarak; el ayasında çift 

yerine tek derin olarak bulunan avuç içi çizgisi, epikantik katlanmanın neden olduğu 

badem biçimli göz, palebral yarık, kas tonusu, ayak baĢparmağıyla ikinci parmak arası 

daha büyük bir boĢluk ve sarkık dil morfolojisi görülebilir. Bu semptomların hepsi 

görülecek diye bir kural yoktur, bazıları olup bazıları olmayabilir. Down sendromunun 

sağlığa getirdiği sorunların baĢında ise konjinental kalp yetmezliği riskleri, 

gastroözafagal reflü hastalığı, tekrarlayan kulak enfeksiyonları, obstrüktüfuyku apnesive 

tiroid bozuklukları riskleri sayılabilir. 

 Çocukluğun erken dönemlerinde sağlanacak olan aile ve tıp desteği ile erken 

müdahale sayesinde Down sendromlu insanlar destekle toplumla bütünleĢik bir hayat 

kurabilirler. 

 Down sendromu 660 canlı doğumda 1 oranında görülür. Bu sıklık anne yaĢına 

göre değiĢir. 45 yaĢ ve üzerinde doğum yapan kadınlarda oran, 30 canlı doğumda 1‟e 

kadar yükselir. 

 

 

 

ġekil 1. Anne yaĢı ile birlikte artmıĢ Down sendromu riski 

 

http://tr.wikipedia.org/w/index.php?title=Palebral_yar%C4%B1k&action=edit&redlink=1
http://tr.wikipedia.org/w/index.php?title=Kas_tonusu&action=edit&redlink=1
http://tr.wikipedia.org/wiki/Dil
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Ġleri yaĢ gebeliklerinde en çok korkulan komplikasyon kromozom anomalisi 

gösteren bebek doğurmaktır. Bunlardan en sık görüleni zeka geriliği ile birlikte bazı 

kalp ve organ anomalileri içeren Down Sendromudur. Ancak gebnelik esnasında 

yapılan prenatal testler, özellikle amniyosentez ve korion villus biopsisi ile bu bebekler 

tanınabilir. Üçlü test'de Down Sendromu taramasında yardımcıdır. 

 

 2.1. Down Sendromu ve Konjenital Kalp Hastalıkları 

 Down sendromu da diğer birçok kromozomal sendromu gibi konjenital kalp 

hastalıkları ile yakından iliĢkilidir. 21. kromozom üzerindeki kalp geliĢimi ile ilgili 

genlerin triplikasyonu Down Sendromu ile iliĢkili konjenital kalp hastalıklarında önemli 

rol oynar. “American Academy of Pediatrics” tüm yenidoğan Down sendromlu 

çocuklarda rutin kardiyak görüntüleme yapılmasını önermektedir.  

 Tüm konjenital kalp hastalıklarının % 4-10‟u Down sendromu ile iliĢkili iken, 

Down sendromlu vakaların % 20-60‟ında konjenital kalp hastalığı görülür. Down 

sendromu nedeni ile hastaneye yatırılan olgularda, konjenital kalp hastalığı insidansı 

daha da yüksektir (% 62). Bu malformasyonlar, komplet atriyoventriküler septal defekt 

(CAVSD), ventriküler septal defekt (VSD), atriyal septal defekt (ASD), Fallot tetralojisi 

(TOF), patent duktus arteriyozus (PDA)‟dur. Kardiak malformasyonların çoğunu, 

endokardial yastık defektleri ve ventriküler septal defektler oluĢturur. Yapılan 

çalıĢmalara göre, Down sendromundaki kardiak malformasyonların yaklaĢık % 36‟sı 

endokardial yastık defektleri (atriyoventriküler septal defektler), % 33‟ü de ventriküler 

septal defektler olarak karĢımıza çıkmaktadır. Yapılan otopsi çalıĢmalarında, 

endokardiyal yastık defektlerinin görülme insidansi % 60 iken, izole ventriküler septal 

defekt insidansi % 30 olarak bulunmuĢtur. Down sendromu ile diğer kardiak 

malformasyonların beraberliği daha azdır. Son bulgular göstermiĢtir ki, Down 

sendromunda görülen kardiyak malformasyonlar etnik köken ve yaĢanılan coğrafyaya 

göre de değiĢiklik gösterir. Örneğin; ABD ve Avrupa‟da Komplet AVSD (% 60), Latin 

Amerika‟da ASD (sekundum) (% 40), Asya‟da VSD (izole) (% 40) daha sık görülür.  

 Tedavi olmayan olgularda konjestif kalp yetmezliği, pulmoner vaskuler hastalık 

ve pulmoner hipertansiyon geliĢme insidansları yüksek bulunmuĢtur. Kardiyak 

malformasyonu olsun veya olmasın, Down sendromlu çocuklarda pulmoner arter 
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hipertansiyonunun daha sık oluĢtuğu ve bu durumun, morbidite ve mortalite üzerine 

etkili olduğu belirtilmiĢtir. 

 Kromozomal anormallikler de kompleks lezyonlarının bir parçası olarak 

konjenital kalp hastalıklarına sebep olurlar. 
(9)

 Örneğin; Down sendromu (trizomi 21) ile 

iliĢkili konjenital kalp defektleri iyi tanımlanmıĢ ve bu sendroma sahip çocukların 

yaklaĢık % 40‟da aĢikar kalp hastalığı gösterilmiĢtir. Atriyoventriküler septal defektli 

çocukların % 75‟i Down sendromuna sahiptir. Bu durum 21. kromozomun özellikle 

kalbin endokardiyal yastık geliĢimindeki rolünü düĢündürmektedir. Trizomi 13 ve 18 

septal defektler ile tetrazomi 22p (cat-eye sendromu) total pulmoner venöz dönüĢ 

anomalisi ile 4ve Turner sendromu sol taraf obstrüktif lezyonları ile sendromik 

konjenital kalp defektleri içerisinde teĢhis edilen diğer kromozomal anormalliklerdir.
(10)

 

Kromozomal 22q11 lokalizasyonundaki mikrodelesyonun nonsendromik kalp 

defektlerinin (özellikle konotrunkal defektler) bazı tipleriyle iliĢkili olduğu önceki 

yıllarda tarif edilmiĢtir.
(11)

Benzer bölgedeki delesyonlar Di George sendromlu vakaların 

% 70-90‟dan ve trunkus arteriyozus, kesintili aortik ark, fallot tetralojisi, izole 

ventriküler septal defekt ile iliĢkili velokardiofasiyal sendromlardan mesul 

tutulmuĢtur.
(12)

 

 Konjenital kalp hastalıklarına neden olabilecek risk faktörlerini araĢtıran geniĢ 

kapsamlı çalıĢmalar çok sınırlıdır. Çoğu kez hastalığın genetik ön yatkınlığı olan bir 

kiĢide çevresel faktörlerin de etkisiyle oluĢtuğu kabul edilmektedir.  

 Oysa konjenital kalp hastalıklarının görülme Ģekli, ailesel geçiĢ biçimleri ve 

cinsiyet farklılıkları dikkate alınırsa klasik bir multifaktöriyel geçiĢ modeline 

uymamaktadır. 

 

 Genetik faktörler, üç ana grup Ģeklinde sınıflandırılırlar; 

 Kromozomal bozukluklar; 46 kromozomun birinde duplikasyon veya 

eksiklik olabilir. 

 Tek gen bozuklukları; bir gen veya yakın iliĢkili gendeki mutasyon sunucu 

görülen hastalıklar; 

 Poligenetik bozukluklar; çoklu genetik ve epigenetik veya çevresel 

faktörlerle oluĢan hastalıklardır. 
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Tablo 2. Konjenital Kalp Hastalıklarının Birlikte Görüldüğü Bazı Sendromlar ve Heridiler 

Hastalıklar 

 

 

 
 2.2. Atriyoventriküler Septal Defekt 

 Atriyoventriküler kanal defektleri, atriyoventriküler kapakların normal 

seviyelerinin üzerinde ve altında olması gereken atriyoventriküler septumda, eksiklik 

veya yoklukla karakterize, atriyoventriküler kapakların değiĢik seviyelerde 

anormalliğinin eĢlik ettiği konjenital kardiyak bir malformasyondur. Bu defektler, 

atriyoventriküler septal defekt isminin yanısıra; atriyoventriküler defektler, 

endokardiyal yastık defektleri, ostium primum atriyal septal defektler (interventriküler 

iliĢki yok ise) ve ortak atriyoventriküler orifis (sadece tek bir atriyoventriküler kapak 

orifisi var ise) isimlerini de alırlar. Atriyoventriküler septal defektler, tüm konjenital 

kalp hastalıklarının % 3‟ünü oluĢturur. Erkek/kız oranı 1,1/1‟dir. Down sendromlu 

olguların yaklaĢık 1/3‟ü Komplet AVSD, % 5‟i ise parsiyel atriyoventriküler septal 

defekttir (PAVSD). 

 Atriyoventriküler septal defektlerin tanımlayıcı özellikleri; atriyoventriküler 

septumda eksiklik veya yokluk, bunun sonucunda da atriyoventriküler kapakların 

üzerinde bir ostium primum defekt ve atriyoventriküler kapakların altında ventriküler 

septumun inlet (bazal) bölümünde bir defekt olmasıdır. Genellikle beĢ veya daha fazla, 

değiĢik büyüklükte atriyoventriküler kapak mevcuttur.
(13) 

Atriyoventriküler kanal 

defektli hastalarda, aortun atriyoventriküler kapakların üzerinde, normalde olan kama 

Ģekli (wedge) pozisyonunun olmaması karakteristiktir. Bunun yerine aort kapağı eleve 



 

10 

 

ve anteriora doğru deviye olmuĢ durumdadır. 
(14,15,16)

 Bu hastalarda sol ventrikül giriĢ 

yolu, çıkım yoluna göre kısalmıĢtır ve daralmıĢtır.  

 

 

 

ġekil 2. Atriyoventriküler septal defekt 

 

 2.2.1. Atriyoventriküler Septal Defektlerin Temel Morfolojisi 

 Atriyoventriküler septal defektlerin morfolojisi, yukarıda bahsedilen noktalar ele 

alındığında normalden 5 temel farklılık gösterirler:  

 - Birincisi, normal kalbin musküler ve atriyoventriküler yapılarında defekt 

vardır.  

 - Ġkincisi, atriyal ve ventriküler septal yapılar arasında devamlılık yoktur. 

Ventriküler septal defekt, tüm inlet bölgeyi kaplayacak Ģekilde yerleĢmiĢtir.  

 - Üçüncüsü, normal kalpteki atriyoventriküler orifisten farklı olarak daha çok 

oval görünümlü bir atriyoventriküler birleĢim mevcuttur ve sol ventrikül çıkım yolu, 

normal wedge pozisyonunu kaybetmiĢtir.  

 Dördüncü bulgu, ortak bir atriyoventriküler birleĢim mevcuttur. Bu birleĢimin 

septal atriyoventriküler devamlılığı olmadığı için, atriyoventriküler septal defektin 

kapakları, normal triküspid ve mitral kapakla karĢılaĢtırılamaz. Kapak temel liflete 

sahiptir. Bu beĢ lifletli yapı temel olarak common atriyoventriküler orifiste görülür ve 

orifisi sağ ve sol atriyoventriküler orifis olarak bölmek üzere düzenlenmiĢtir. Kapaklar, 

superior ve inferior bridging liflet, iki adet mural liflet (biri sol lateralde, diğeri sağ 

inferiorda) ve bir adet anterior superior liflet olarak beĢ tanedir. Sol tarafta süperior ve 
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inferior olarak iki papiller kas, sağ tarafta medial, anterior ve inferior pozisyonda 

yerleĢmiĢ üç papiller kas bulunur. Sol mural liflet, normal mitral kapağın mural 

lifletinden daha az kalındır ve sol ventrikülün superior ve inferior papiller kasları 

arasında uzanır. Antero-superior ve sağ mural lifletler, sağ ventrikülde bulunur ve temel 

olarak normal kalpte yerleĢtiği gibi yer alır. Buna karĢın, geri kalan iki lifletin normal 

kalpte karĢılığı yoktur. Sağ ve sol ventrikül papiller kasları arasında uzanır. Ġki 

ventrikülle de iliĢkide olduğu için septumun üzerinde yer alır. Sağ ve sol ventrikül 

papiller kasları arasında bulunduğu için “bridging lifletler” olarak adlandırılırlar. Temel 

olarak kalbin sol tarafında üç liflet ve sağ tarafında dört liflet mevcuttur. 

 Atriyoventriküler septal defektin beĢinci temel farkı, ventrikül kütlesinin 

düzenlenmesinde oluĢan değiĢikliklerdir. Normal kalpte, mitral kapağın kalbin 

tabanında ve ventrikül apeksinde yapıĢtığı uzaklık (inlet çap) ile ventrikül apeksine 

yapıĢtığı yerle, outlet septumda yapıĢtığı uzaklık (outlet çap), birbirine eĢittir 
(14,15)

 

Atriyoventriküler septal defekt de ise outlet çapı, inlet çapından önemli ölçüde 

büyüktür. 

 

 

ġekil 3. Ġnlet ve outlet çap farkı 

 

 

 2.2.2. Atriyoventriküler Septal Defektlerin Sınıflandırılması 

 Atriyoventriküler septal defektlerin ayırımı, bazı yazarlar tarafından 

interventriküler iliĢki bulunup bulunmadığına, kısaca Ģantın düzeyine göre yapılır. 

Yazarların çoğu ise, common atriyoventriküler orifis varlığı (Komplet AVSD) veya bir 

çıkıntının, interventriküler septuma bağlanması ile oluĢan sağ-sol orifise bölündüğü 

parsiyel form olarak sınıflandırır. Ayrıca atriyoventriküler birleĢimin atriyal ve 
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ventriküler boĢluklarla iliĢkisi (dominantlık) ve ek bozuklukların varlığına göre de 

sınıflandırılır. 

 

 2.2.3. Parsiyel atriyoventriküler septal defekt (ostium primum tip atriyal 

septal defekt) 

 Superior ve inferior bridging lifletler bir araya gelerek connecting tongue 

aracılığı ile, ayrı ayrı sağ ve sol orifisleri oluĢturmak üzere birleĢirler Liflet dokuları 

genelde çok sıkı olarak ventriküler septuma yapıĢırlar. Büyük çoğunluğu sol 

atriyoventriküler kapakta bir “klefte” sahiptir. Sol ventrikül çıkım yolu atriyoventriküler 

septal defektlerde görülen kendine özgü Ģekildedir.  

 

 

ġekil 4. a) Normal atrıyoventriküler bağlantı, b) Komplet avsd, c) Parsiyel avsd 
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 2.2.4. Komplet AVSD 

 Komplet tip atriyoventriküler septal defektte esas bulgu, hem atriyal hem de 

ventriküler düzeyde Ģant ve ortak bir atriyoventriküler orifisi mevcut olması ile common 

atriyoventriküler birleĢme noktasının, beĢ lifletli atriyoventriküler kapakla 

karĢılanmasıdır. Komplet atriyoventriküler septal defektlerin geleneksel sınıflaması, 

süperior bridging lifletin, papiller kas yapıĢmasına bağlıdır. Ġlk kez Rastelli tarafından 

1966 yılında tarif edilmiĢ ve üç alt gruba ayrılmıĢtır.  

 TĠP A- Superior bridging lifletin büyük bölümü sol ventriküldedir. Ventriküler 

septumun krestine sıkıca yapıĢmıĢtır ve medial papiller kas tarafından 

desteklenmektedir. Tip A‟da sağ ventriküle ekstansiyon azdır, yaprakçık sol ventrikül 

tarafındadır ve interventriküler  septuma  multipl  kordal  yapıĢmalar gösterir. Tip A 

sıklıkla sol çıkıĢ darlıkları ile birliktelik gösterir. 

 TĠP B- Superior bridging liflet sağ ventriküle daha fazla uzanır. Ventriküler 

septuma değil ama sağ ventrikülden köken alan anormal papiller kasa yapıĢır. Tip B‟de 

superiyor “bridging” yaprakçık daha geniĢtir ve sağ ventrikül tarafına daha fazla taĢar. 

Anormal papiller kas yoluyla sağ ventriküle tutunur. 

 TĠP C- Superior bridging liflet ventrikül üzerinde serbestçe yüzen, ventriküler 

septal krestle bağlantısı olmayan bir liflet gibidir. Sağ ventriküle uzanım fazladır. Tip 

C‟de ise superiyor “bridging” yaprakçık en geniĢ durumdadır, interventriküler septumla 

bağlantısı yoktur ve serbest bir Ģekilde dalgalanır.  
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ġekil 5. Rastelli sınıflaması süperior bridging leafletin ventrikül crestine göre konumu  

a) Rastelli tip A, b) Rastelli tip B, c) Rastelli tip C 

 

 

 2.2.5. Ġntermediate AVSD 

 Sol süperior ve inferior lifletler ve sağ süperior ve inferior lifletler connectıng 

tongue ile birbirine bağlanmıĢtır olup ortaya çıkan kapak yapısı ventrikül septumunun 

crestine yapıĢmıĢtır. Ventrikül arası geçıĢ genellikle yoktur. Bu olguların parsiyel 

formdan farkı ayrı ayrı oluĢmuĢ ve birbirinden sınırları kolayca ayrılan sağ ve sol 

atriyoventriküler kapaklar yoktur.  

 

 2.3. Atriyoventriküler Septal Defektlerde ġantın Yeri 

 Atriyoventriküler septal defektlerde Ģantın yerini belirleyen en önemli unsur, 

bridging lifletler ve septal yapılar arasındaki iliĢkidir. Bridging lifletlerden biri diğerine 

bir bağ ile bağlanırsa (connecting tongue) iki liflet ve bu bağ, ventriküler septum 

krestinin tepesine sıkıca bağlanır ve Ģant yalnız atriyal düzeyde olur. ġayet bridging 

lifletler ve bağ, atriyal septumun altına yapıĢırsa, Ģant ventriküler düzeyde olur. 
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Bridging lifletler ne atrial ne de ventriküler kreste yapıĢmaz ise (floating bridging liflet) 

Ģant, hem atriyal hem de ventriküler düzeyde olur. Lifletler ve bağın septuma bağlanıĢı 

ayırıcı bir özelliğe sahipse “geçiĢ” veya “intermediate” tip olarak tanımlanabilir. Ancak 

bu tanımlama, bazı karıĢıklıklara yol açabilmektedir. Bu terim bridging lifletlerin 

birbirine yaklaĢtığı, lifletlerin kreste sıkı olarak yapıĢmasına karĢın bu bağın katılmadığı 

durumu anlatmak için kullanılmıĢtır. Bu olgularda common atriyoventriküler orifis 

olmasına karĢın geçiĢ atriyal düzeydedir. 

 Atriyoventriküler kapak yaprakçıklarındaki değiĢiklikler ve bunların septumlarla 

iliĢkisi sadece hemodinamide değil aynı zamanda AV nodun pozisyonunda da 

değiĢikliğe neden olur. Atriyoventriküler nod Koch üçgeninin apeksinden 

posteroinferiyora doğru kaymıĢtır.
(11)

 Bu kaymanın derecesi intrakardiyak Ģantın yerine 

göre değiĢiklik gösterir. Defektin sadece ventriküler komponenti olması durumunda AV 

nod Koch üçgeni apeksine daha yakındır. Anormal nod pozisyonu ventriküler krest 

üzerinde seyreden iletim bandının dallanma öncesi kısmının göreceli uzun olmasına 

neden olur. Ġletim bandı aynı zamanda septal krestin sol ventrikül tarafında seyreder. Bu 

yapı özellikle cerrahi tamir sırasında önem arz eder. Rastelli tip A‟da sağ ventriküle 

ekstansiyon azdır, yaprakçık sol ventrikül tarafındadır. 

 

 2.4. Atriyoventriküler Septal Defektlerde Sol Ventrikül Çıkım Yolu 

 Anterior ve unwedged pozisyonu nedeni ile sol ventrikül çıkım yolu, 

obstrüksiyonlara duyarlıdır. Çıkım yolunun uzunluğu ve darlığın miktarı, superior 

bridging lifletin, septal kreste sıkı sıkı yapıĢtığı parsiyel atriyoventriküler septal 

defektlerde daha belirgindir. Normal kalpte subaortik darlık oluĢturan herhangi bir 

lezyon, atriyoventriküler septal defektli hastalarda daha büyük bir sorun oluĢturabilir. 

Bu lezyonlar septal bulging, subaortik membran veya tünel Ģeklinde darlık, sol ventrikül 

papiller kasının anormal yapıĢması ve fibroz doku çıkıntılarıdır.  

 

 2.5. Atriyoventriküler Septal Defektlerde Atriyoventriküler Ġletim Dokusu 

 Tüm atriyoventriküler septal defekt tiplerinde, atriyoventriküler iletim sistemi 

aynı temel bozuk yerleĢimi gösterir. Temel sorun, atriyoventriküler septal dokuların 

bulunmamasıdır. Normal kalpte, bu alanda atriyoventriküler düğüm penetrating dal 

halini alır. Atriyoventriküler septal defekt nedeni ile atriyal septumun inferior limbusu, 



 

16 

 

ventriküler septumla yalnızca crux bölgesinde iliĢki kurar. Bu nedenle atriyoventriküler 

iletimin geçiĢi yalnızca crux bölgesinde olur. Tüm nodal bölge, posterior ve inferiora 

doğru yer değiĢtirir. Burada da üçgen, çok net belli olmakla beraber normal “Koch 

üçgeni” ile aynı değildir. Yine de penetre eden dal konusunda önemli bir kılavuz görevi 

görür. Arkaya doğru deviye olmuĢ penetrating bundle, uzamıĢ non-penetrating bundle, 

inlet septumun krestinde veya sol tarafında inferior bridging liflet tarafından 

çevrelenmiĢtir. Sağ ve sol dallar ise, normalde olduklarından daha posterior yerleĢim 

gösterirler. 

 Atriyoventriküler iletim dokusu, Koch üçgeninin tepesinden müsküler septuma 

doğru yol alırken, membranöz septumun AV kesiminden geçer. Bu nedenle, AV iletim 

dokusu perimembranöz VSD‟nin posteroinferiorunda yer alır (AV bağlantılar 

konkordan ise ve triküspid kapakta straddling yoksa). Bu defekt bir kenar›yla 

membranöz septuma yaslandığı için “perimembranöz” VSD olarak isimlendirilir. 

Hemen her zaman membranöz septumdan daha geniĢ olması ve küçük membranöz 

septumun sınırları içinde kalmaması nedeniyle, bu defektin “membranöz” VSD olarak 

isimlendirilmesi doğru değildir. 

 

 

 

ġekil 6. Atriyoventriküler septal defektte atriyoventriküler iletim sistemi 
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 2.6. EĢlik Eden Lezyonlar 

 Anatomik olarak mümkün ise, her türlü defekt atriyoventriküler septal defekte 

eĢlik edebilir. Atriyal septal defekt ve sol ventrikül çıkım yolu darlıkları daha sık 

belirlenir. Özellikle atriyal izomerizm varlığında çift çıkımlı sağ ventrikül olasılığı 

yüksektir. Fallot tetralojisi ve pulmoner stenoz da sık rastlanabilen ek anomalilerdendir. 

 

 2.7. Ventrikül Dominansı 

 Atriyoventriküler septal defektlerin çoğunda, ayrı sağ-sol ya da common orifis 

varlığında, sağ ve sol atriyoventriküler birleĢim çapları ile ventrikül çapları aynı 

boyuttadır. Sık görülen bu tip „‟dengeli tip” olarak adlandırılır. Sağ ventrikül dominansı 

olanlarda tipik olarak, sol ventrikül ve aortik yapıların hipoplazisi, sol ventrikül 

dominansı olanlarda ise, tipik olarak sağ ventrikül ve pulmoner arter hipoplazisi 

mevcuttur. 

 AV bağlantı sağ veya sola sapma gösterir ve bunun sonucunda sağ veya sol 

ventrikül dominansı olurken diğer ventrikülde göreceli hipoplazi görülür. Bu yapı ise 

dengesiz (unbalance) AVSD olarak bilinir. Bağlantının çoğunun sağ ventriküle olması 

durumunda sol ventrikül bazen hipoplastik sol kalp sendromu spektrumunun bir parçası 

olacak kadar hipoplazik olabilir. Bu hemen daima sol ventrikül çıkıĢ yolu tıkanıklığı ve 

aort koarktasyonu ile birliktedir. Atriyoventriküler bağlantının sol ventriküle doğru ileri 

kayması “ortak AV kapaklı çift giriĢli sol ventrikül” olarak tanımlanır. Bu varyasyonda 

da ana pulmoner arterde hipoplazi veya atrezi görülebilir
.(17) 

 

 2.8. Klinik Seyir, Ameliyat Endikasyonları ve Teknikleri 

 Parsiyel tip: Çocuklukta klinik gidiĢi belirleyen en önemli parametre, mitral 

yetmezliğin derecesidir. Mitral yetmezliğin derecesine bağlı olarak nefes darlığı, sık 

akciğer enfeksiyonu ve yorgunluk gibi belirtiler ortaya çıkar. Pulmoner vasküler 

hastalık bu tip atriyoventriküler septal defektde sık görülen bir bulgu değildir. Konjestif 

kalp yetmezliği % 20 oranında görülmektedir. Sternum sol alt kenarında triküspid 

kapaktan geçen artmıĢ kan akımına bağlı olarak mid-diastolik üfürüm ve mitral 

yetmezliğe bağlı apeksten koltuk altına yayılan sistolik üfürüm duyulur.  

 Telekardiyografide, kardiyotorasik oran büyümüĢ ve bronkovasküler dallanma 

artmıĢtır. Elektrokardiyografide, sol aks deviasyonu ve PR mesafesi uzaması sık 
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görülen bir baĢka bulgudur. Eğer kalp yetmezliği bulguları geliĢmemiĢse, anaokulu 

çağında ameliyat uygundur. Kalp yetmezliği tabloyu ağırlaĢtırmıĢ ise, ameliyat zamanı 

için beklenmemelidir. 

 Parsiyel AVSD‟li hastalarda, genellikle sağ ve sol AV kapak anülüsü 

oluĢmuĢtur. Parsiyel tip AVSD‟lerde temel patoloji, primum tip interatriyal defekt ve 

sol AV kapakta yarık görüntüsüne benzer septal kommissür olmasıdır. Bu kommissür, 

sol superiyor ve sol inferiyor kapakçıkları ayırmaktadır. Bu görüĢü destekleyen en 

önemli bulgu, normal mitral kapaklarda posteriyor anüler uzunluğun, tüm anüler 

uzunluğun 2/3‟ünü oluĢturmasına rağmen parsiyel AVSD‟si olan hastalarda bu 

uzunluğun tüm anüler uzunluğun sadece % 25‟i olması, geri kalan % 75 oranındaki 

uzunluğun ise bahsi geçen sol superiyor ve sol inferiyor kapakçıkların yapıĢtığı anülüs 

çevresi olmasıdır. Ġnterventriküler septumda defekt sıklıkla olmamasına rağmen septum 

ve AV kapakların bu septuma yapıĢtıkları noktalar ventrikül kavitelerine doğru daha 

aĢağıda yer almaktadır 

 Tüm AVSD‟ler gibi parsiyel defektlerde de koroner sinüs ağzı sol atriyum içine 

doğru inferiyora yer değiĢtirmiĢtir. Bu özellikle primum tip interatriyal defektin büyük 

olduğu olgularda dikkati çeker. Normal kalplerden farklı olarak AV nodal ileti sistemi 

Koch üçgeni yerine nodal üçgen adı verilen bölgenin ucuna yerleĢmiĢtir. Burası krus 

kordisin hemen önünde sol atriyum içine yer değiĢtirmiĢ olan koroner sinüs ağzı ile 

superiyor ve inferiyor yaprakçıkların yapıĢma yeri arasında yer alır. His hüzmesi, AV 

nodun anterosuperiyorundan ventriküler krest arasına uzanır. “Nonbranching” dal 

krestin yarısına kadar sol tarafta kalacak Ģekilde devam eder. Parsiyel tip AV defekti 

olan hastalarda sıklıkla eĢlik eden persistan duktus arteriozus veya aort koarktasyonu 

görülebilir. Fallot tetralojisi ve çift çıkımlı sağ ventrikül en sık birliktelik gösteren 

intrakardiyak patolojiler arasındadır. Sistemik ve pulmoner venöz anomalilerve büyük 

arterlerin transpozisyonu da eĢlik edebilir. 

 Parsiyel AVSD‟li hastaların doğal sürecini sol AV kapaktaki yetersizlik 

belirlemektedir. Eğer ileri derecede yetersizlik yoksa genellikle hastalığın klinik tablosu 

sekundum atriyal septal defekt (ASD) ile benzerlik gösterir ve ameliyat okul öncesi 

dönemde yapılır. Ancak, yetersizlik ileri derecede ise veya konjestif yetersizlik 

bulguları var ise, eĢlik eden kardiyak lezyonları olan hastalarda ameliyat infant çağında 

yapılmalıdır. Parsiyel AVSD özellikle trizomi 21 olgularında akciğer parenkimal ve 
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vasküler geliĢiminde yetersiz olabilir bu nedenle ameliyatın zamanlamasını da etkiler. 

Özellikle komplet AVSD‟li hastalarda olmak üzere trizomi 21 olan ve sol-sağ Ģantlı 

doğuĢtan kalp anomalisi olan hastalarda pulmoner vasküler tıkayıcı hastalığın daha hızlı 

ve erken oluĢtuğu ileri sürülmüĢtür.
18,19

 

 

 2.8.1. Komplet Tip 

 Komplet tip atriyoventriküler septal defektde esas problem, kalp yetmezliği ve 

pulmoner vasküler hastalık geliĢimidir. Olguların çoğunda belirtiler ilk bir yaĢ içinde 

ortaya çıkar. GeliĢme geriliği, ciddi kalp yetmezliği ve sık akciğer enfeksiyonu baĢlıca 

belirtilerdir. Tandon ve arkadaĢlarının otopsi çalıĢmasında 91 KompletAVSD„ li 

olgunun, yaĢamın birinci yılında öldüğü saptanmıĢtır.
(20)

 Newfield ve arkadaĢlarının 

çalıĢmasında ise, pulmoner vasküler hastalığın hayatın ilk yılında geliĢtiği ve bunun 

önlenebilmesi için yaĢamın ilk yılında tedavi edilmesi gerektiği sonucuna varılmıĢtır.
(21)

  

Fizik muayenede; inspeksiyonda, prekordial bölge kabarık ve hiperaktifdir. 

Palpasyonla trill alınabilir. Oskültasyonda, sternum sol alt kenarında, 3-5 / 6 pansistolik 

üfürüm, apekste, common atriyoventriküler kapaktan artmıĢ kan akımına bağlı olarak 

mid diastolik üfürüm duyulabilir.  

Telekardiyografide, kalp bütünü ile büyümüĢ, pulmoner arter belirginleĢmiĢ ve 

akciğer damar gölgeleri artmıĢtır. Elektrokardiyografide en sık rastlanılan bulgu, P-R 

mesafesinde uzama, sağ ve sol ventrikül hipertrofileridir.  

Pulmoner vasküler rezistansın 10 U/ m2‟nin üzerinde olması, ameliyat için bir 

kontrendikasyon teĢkil etmektedir. Pulmoner vasküler rezistansın 6-8 U/m2 olduğu 3-6 

aylık olgular bir an önce opere edilmelidir.  

Komplet atriyoventriküler septal defekt ostiyum primum atriyal septal defekt, 

ortak atriyoventriküler kapak ve posteriyor ventriküler septumun değiĢik derecelerdeki 

defekti ile karakterize bir doğuĢtan kalp hastalığıdır. Komplet atriyoventriküler septal 

defekt doğuĢtan kalp hastalıklarının yaklaĢık  % 3‟ünü oluĢturur ve 10.000 canlı 

doğumda iki oranında görülür. Bu durum Down sendromu ile yakın iliĢkilidir ve 

hastaların % 40-45‟inde Down sendromu vardır. Rastelli sınıflamasına göre, ortak 

atriyoventriküler kapağın superiyor bridging yaprakçığın morfolojisine bağlı olarak üç 

komplet atriyoventriküler septal defekt tipi tanımlanmıĢtır. (Rastelli tip A, B ve C). 

Komplet atriyoventriküler septal defektteki atriyal ve ventriküler defektler sağ 
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ventrikülde yüksek basınç ve volüm yüküne neden olur ve bunun sonucu olarak 

hastalarda pulmoner hipertansiyon ve konjestif kalp yetersizliği geliĢir. Konjestif kalp 

yetersizliği belirtileri erken süt çocukluğu döneminde ortaya çıkar. Tanı ve anatomik 

detay değerlendirmesi ekokardiyografik inceleme ile sağlanır. Pulmoner hipertansiyon 

zaman içinde geri çevrilemez hale gelir ve cerrahi tedaviyi imkansız kılar. Medikal 

tedavinin yeri azdır ve medikal tedavideki amaç cerrahiye kadar hastanın iyi 

kondisyonunu sağlamaktır. Cerrahi pulmoner vasküler hastalık geliĢmeden önce 

gerçekleĢtirilmelidir ve genel tercih ilk 3-6 ay civarıdır. 

 Atriyoventriküler septal defektleri tanımlamada birçok sınıflandırma kullanılsa 

da parsiyel ve komplet olarak iki ana gruba ayrılmıĢtır. Parsiyel AVSD‟de primum 

atriyal septal defekt (ASD) hemen daima vardır ve iki ayrı orifis geliĢmiĢtir. Komplet 

formda ise inlet ventriküler septal defekt (VSD) ile devamlılık gösteren primum ASD 

ve tek anülüslü ortak bir AV kapak vardır. 

 

 

 

ġekil 7. Komplet atriyoventriküler septal defektte Rastelli sınıflandırması 

 

 

 Tedavi edilmeyen komplet AVSD‟li hastaların yarısı ilk bir yılda ölür, beĢ 

yaĢına ulaĢma oranı % 4 olarak belirlenmiĢtir
(
.
22)

Ana neden kalp yetersizliği ve akciğer 

enfeksiyonlarıdır. YaĢayan ve ameliyat edilmemiĢ hastalarda geri dönüĢümsüz 

(irreversibl) pulmoner vasküler hastalık artan oranda sıktır ve hemen hemen iki 

yaĢından büyük tüm hastalarda görülür.
(23) 
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 2.8.2. Parsiyel Atriyoventriküler Septal Defekt Onarımı 

 Assendan aorta kanülasyonu ve bikaval kanülasyon yapmak sureti ile 

kardiyopulmoner by-pass temin edildikten sonra, genel hipotermi ve kardiyoplejik 

arrest altında sağ atriyum, sağ aurikula ile inferior vena cava doğrultusunda oblik 

insizyonla açılır. Özellikle infantlarda, kardiyoplejik solüsyon koroner sinüsden aspire 

edilerek genel dolaĢıma karıĢım önlenir. Foramen ovale yoluyla sump kateter 

yerleĢtirilerek, sol atriyum ve sol ventrikül dekomprese edilir. Bu iĢlem, total by-passa 

geçildikten sonra hipotermi nedeniyle kalbin fibrile olması durumunda, aortaya klemp 

konulmadan önce sağ atriyotomi yoluyla temin edilerek, ventriküler distansiyondan 

kaçınılmalıdır. Sağ atriyum açıldıktan sonra, saline enjeksiyonu yapmak sureti ile 

kapaklar muayene edilerek kapağın yapısı ve kleft dikkatle incelenir. Kleft tek tek 

dikiĢlerle onarıldıktan sonra, daha önceden alınmıĢ ve gluteraldehit ile sertleĢtirilmiĢ 

otojen veya xenogreft perikardiyal patch uygun Ģekilde kesilir ve pürüzsüz yüzeyi 

kalbin sol taraftaki boĢluklarına bakacak Ģekilde ve ostium primum defekti kapatılmak 

üzere prolen dikiĢlerle devamlı dikiĢ tekniğine uygun olarak dikilmeye baĢlanır. Ġleti 

sisteminin yeri akılda tutulmalıdır. Koroner sinüs, konulan perikard yamanın üstünde 

olacak tarzda, genellikle sağ atriyum tarafında bırakılmıĢ olur. 

 

 2.8.3. Komplet Atriyoventriküler Septal Defekt Onarımı 

 Kardiopulmoner by-pass temin edilerek atriyumun açılması ve perikardın 

hazırlanması parsiyel tipteki gibidir. Komplet AVSD tamirinde esas amaç, otojen veya 

xenogreft perikardiyal yama ile ventriküler septal defektin kapatılması, ortak 

atriyoventriküler kanalın bu yamanın krestine dikilmesi ve atriyal septal defektin, 

perikard yama ile kapatılmasının gerçekleĢtirilmesidir. Atriyum açıldıktan sonra 

kapakların mimarisi, koaptasyonları, yetmezlik durumunun varlığı ve anterior superior 

bridging leafletin straddlingi incelenir. Perikardiyal yama uygun boyda kesildikten 

sonra ventriküler septal defekt, posterior annulustan baĢlamak sureti ile kapatılır. 

DikiĢler defektin boyutundan daha geniĢ olarak, defektin Ģekline uygun hazırlanan 

perikard bir yamadan geçirilir ve yama yerleĢtirilerek dikiĢler bağlanır. Ġleti sistemine 

zarar vermemeye özen gösterilmelidir. Bir diğer önemli nokta da, kullandığımız 

perikard yamanın kapak koaptasyonuna zarar vermemesine dikkat etmektir. Ventriküler 

septal defekt kapatıldıktan sonraki aĢama, otojen perikard ile atriyal septal defekti 
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kapatmaktır. Bu iĢlem de PAVSD kapatılması gibidir. Bir diğer teknik Mc Mullan ve 

arkadaĢları tarafından tarif edilen tek yama tekniğidir. Bu teknikte, geniĢçe bir perikard 

yama alınarak, daha önceden anlatıldığı Ģekilde ventriküler septal defekt kapatılır. 

Ventriküler septal defekt kapatıldıktan sonra yama, sağ atriyum tarafına ilerletilerek, 

koroner sinüs sağda kalacak Ģekilde atriyal septal defekt kapatılır.
(24)

 Komplet AVSD 

cerrahi tedavisinde kliniğimizde uygulanan yöntem tek yama tekniğidir. 

 Komplet atriyoventriküler septal defekt (CAVSD), endokardiyal yastıkların 

geliĢimindeki bir defekt sonucunda primer olarak atriyoventriküler (AV) septumun 

yokluğu ile oluĢan bir patolojidir.
) 

Ġlk kez 1954 yılında Lillehei ve ark. tarafından 

Komplet AVSD‟nin cerrahi tamirinin yapılmasından bu yana pek çok cerrahi teknik 

uygulanmıĢtır.  Seksenli yılların baĢlarında CAVSD tedavisinde cerrahi veya medikal 

tedavide sağkalım açısından fazla bir fark yoktu.
(25)

  

 Atriyoventriküler septal defekt (AVSD) atriyoventriküler septumun yokluğu ile 

karakterize geniĢ spektrumlu bir malformasyon grubunu tanımlar. Bu malformasyonlar 

superiyor ve inferiyor endokardiyal yastıkların, atriyal septumun orta kısmı ve 

ventriküler septumun musküler ucu ile anormal veya yetersiz birleĢmesinden 

kaynaklanır. DeğiĢen anatomik Ģekilleri klinik olarak oldukça farklı tablolara yol 

açabilir. Özellikle komplet AVSD anomalisi, doğasındaki karmaĢıklık, eĢlik eden 

anomaliler ve yüksek sıklıkla Down sendromu birlikteliği nedeniyle en karmaĢık 

doğuĢtan kalp anomalileri arasında değerlendirilir. Atriyoventriküler septal defektlerin 

ilk baĢarılı tamiri Lillehei tarafından 1955 yılında bildirilmiĢtir.
(25)

 Ġlk tamir 

krosssirkülasyon kullanılarak direkt sütür ile yapılmıĢtır. Lev
 

1958 yılında 

atriyoventriküler nod ve his demetini;
(26)

 Rastelli ve ark. ise 1966 yılında, ortak 

atriyoventriküler kapak yaprakçıklarının morfolojik sınıflandırmasını tanımlamıĢtır.
(27)

 

Sonraki on yılda ise Mair ve McGoon
 

bir yaĢından küçüklerde total tamir 

yapılabileceğini göstermiĢtir.
(28)

 Komplet AVSD cerrahisinde, tek-yama tekniği 1962 

yılında Maloney ve ark.
 
tarafından tanımlanmıĢ

(29)
 ve bu tekniğin klinik sonuçları 

Hanley ve ark.
 
tarafından 1993 tarihinde değerlendirilmiĢtir.

(30)
 Bu teknikte tek büyük 

bir yama ile atriyal septal defekt (ASD) ve ventriküler septal defekt (VSD)‟in 

kapatılması ve bölünmüĢ kapakların da bu yamaya tutturulması gerçekleĢtirilmektedir. 

1970‟li yıllarda Mills ve ark. VSD‟nin prostetik bir yama ile ASD‟nin perikardiyal bir 

yama ile ve mitral kleftin de sütür ile kapatıldığı çift-yama tekniğini tanımlamıĢlar,
(31)
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Weintraub ve ark.‟da 1990 yılında bu çift yama tekniğinin sonuçlarını 

değerlendirmiĢlerdir.
(32)

 Daha sonraki yıllarda, birçok cerrah ve araĢtırmacı çift yama 

tekniğinin atriyoventriküler (AV) kapak fonksiyonlarını çok daha iyi koruduğunu 

düĢünmüĢ ve bu tekniğin üstünlüğüne inanmıĢtır.
(33.34)

 Atriyal ve ventriküler 

septumların aynı düzlemde olmaması nedeni ile tek yama tekniğinde zorluk yaĢandığı 

ve ayrıca bu teknikte yaprakçıkların yamaya dikilmesi nedeni ile tekrar ameliyat 

riskinin daha yüksek olabileceği inancı, bu tercihe gerekçe olarak gösterilse de bu 

tekniklerin kıyaslandığı çalıĢmalar dikkatlice incelendiğinde iki tekniğin de birbirine 

üstünlükleri olmadığı görülmüĢtür.
(35)

Sonuçta her iki tekniğin de cerrahi amacı iki ayrı 

ve kompetan AV kapak yaratmak, pulmoner ve sistemik sirkülasyonu ayırmak, AV blok 

ve sol ventiküler çıkım yolu obstrüksiyonunu engellemektir. 

 Komplet AVSD‟lerde iki ventriküle de açılan beĢ yaprakçıklı ortak bir AV 

kapak mevcuttur ve sol tarafta görülen üç yaprakçıklı AV kapak, mitral kapaktan 

oldukça farklı yapıdadır. Aort kapak ise normal konotrunkal yapıdan farklı olarak 

anteriyora kaymıĢ ve açısını kaybetmiĢtir. Bu nedenle sol ventrikül çıkım yolu 

normalden uzun ve dardır. Ayrıca komplet AVSD‟li olgularda AV nod yerleĢimi, Koch 

üçgenine göre posteroinferiyora yer değiĢtirmiĢtir. Bu nedenle özellikle ASD‟ye yama 

uygulaması esnasında koroner sinüsün AV bileĢkeye olan mesafesi koroner sinüsün 

blok yaratmadan sağ atriyuma veya sol atriyuma açılır bırakılacağını belirler. Bütün 

bunların yanında,  pulmoner ve istemik sirkülasyonun ayrılmamıĢ olması,  erken 

pulmoner hipertansiyon geliĢmesine neden olmakta ve günümüzde pulmoner 

hipertansiyon erken mortalitenin en önemli nedeni olarak kabul görmektedir. Bu temel 

morfolojik özellikler dolayısıyla karĢılaĢılan sorunlar en önemli tekrar ameliyat ve 

mortalite nedenleridir. Sol AV kapakta displastik veya yetersiz yaprakçık varlığı, sol 

AV kapak yetmezliğinin ve superiyor yaprakçığın serbestlik derecesi ile orifis sayısı ise 

sol ventrikül çıkım yolu darlığının en önemli belirleyenidir.
(36) 

 

 2.9. Postoperatif Bakım 

 Preoperatif pulmoner hipertansiyonu hafif, kalp yetmezliği kontrol altında olan, 

ilave anomalisi olmayan PAVSD‟li olguların, postoperatif dönemleri sakin seyreder. 

Buna karĢın, yüksek pulmoner basınç ve rezistans, önemli kalp yetmezliği ve bunlara 

bağlı pulmoner komplikasyonlar ve geliĢme geriliği gösteren bir yaĢ altındaki Komplet 
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AVSD‟li olgularda, postoperatif dönem, en az ameliyat evresi kadar önemli bir 

dönemdir. Bu olgularda ameliyat sırasında, pulmoner arter veya pulmoner çıkımda 

darlık yok ise, sağ ventriküle mutlaka kateter yerleĢtirilerek, postoperatif dönemde 

pulmoner arter basıncının monitorize edilmesi gerekir. DeğiĢen derecelerde inotrop 

ihtiyacı ve diüretik, rutin olarak uygulanmalıdır. Pulmoner hipertansif kriz riski 

gözönünde bulundurularak, olguların olası hipoksi sebepleri dikkatle gözden 

geçirilmelidir. Uygun sedasyonla, emosyonel stres gibi pulmoner hipertansif krizi 

provoke eden faktörler ortadan kaldırılmalıdır. Persistan pulmoner hipertansiyon 

ve/veya pulmoner hipertansif kriz, postoperatif dönemde akut kalp yetmezliği ve ölüme 

neden olan en önemli komplikasyondur. 

 Pulmoner hipertansif kriz, pulmoner basıncın akut olarak sistemik seviyelere 

ulaĢması, sistemik kan basıncının düĢmesi ve oksijen satürasyon düĢüklüğü ile seyreden 

malign klinik bir sendromdur. Bu yönüyle, krize aday olgularda, pulmoner basınç eğrisi 

yakından gözlenerek, olguların sedatize halde, mekanik ventilatör tedavide tutulmaları 

gereklidir. Ventilasyonda olacak aksaklık, uyumsuzluk, bronĢlara aspirasyon ve 

emosyonel değiĢiklikler, krizi tetikleyen nedenlerdir. Ameliyat yaĢı ile pulmoner 

hipertansif krizler arasında doğru orantı vardır. Bu olgularda, pulmoner vazodilatör 

tedavi, krizleri önlemede ve kontrolde tutmada önemlidir. Bunun için nitrik oksit 

tedavisi, perlinganit, sildenafil gibi ajanlar kullanılmaktadır. 

 Ameliyat sonrası ritim problemleri, ortaya çıkması en muhtemel 

komplikasyonlardandır. Olgulara geçici pacemaker teli her zaman rutin olarak 

konulmalıdır. Kalp yetmezliği için gerekli medikal tedavinin yanı sıra, olası kapak 

yetmezliklerinin belirlenmesi amacı ile aralıklı olarak ekokardiografik değerlendirme 

yapılmalıdır. 

 

 2.10. Down Sendromu ve Pulmoner Vasküler Hastalık 

 Down sendromlu olgularda pulmoner vasküler hastalık, soldan sağa Ģantlı 

hastalıklarda, özellikle de Komplet AVSD ve büyük VSD gibi erken dönemde 

pulmoner vasküler hastalığın geliĢebileceği olgularda, ciddi bir morbidite ve mortalite 

nedeni olarak karĢımıza çıkmaktadır.
(37,38.39)

 Bu grup olgularda hayatın ilk 6 ayı, 

pulmoner vasküler hastalık geliĢme ihtimali de gözönünde bulundurulduğu zaman, 

ameliyat için en iyi zaman olarak kabul edilmektedir. Pulmoner vasküler hastalık, 
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persistan pulmoner hipertansiyon veya pulmoner hipertansif kriz olarak karĢımıza 

çıkabilmektedir. Persistan pulmoner hipertansiyon ve/veya pulmoner hipertansif kriz, 

postoperatif dönemde akut kalp yetmezliği ve ölüme neden olan en önemli 

komplikasyonlardan biridir. Pulmoner hipertansif kriz, pulmoner basıncın akut olarak 

sistemik seviyelere ulaĢması, sistemik kan basıncının düĢmesi ve oksijen satürasyon 

düĢüklüğü ile seyreden malign klinik bir sendromdur.  

 Down sendromlu olgular, pulmoner vasküler hastalık geliĢimi için ayrıca bir risk 

altındadırlar.
(40)

 Böyle olmasının sebebi, bu olgu grubunun sıklıkla üst hava yolları 

obstrüksiyonuna uğramaları ve rekürren pulmoner enfeksiyonlara maruz kalmalarıdır. 

Bu durum da, alveoler hipoventilasyon ve pulmoner doku hasarına yol açmaktadır. 

Pulmoner arteriyollerdeki incelmiĢ media tabakası ve alveol sayısının azalması, 

pulmoner vasküler hastalığı arttırmaktadır.
(41) 

 
Clapp ve arkadaĢları, 1 yaĢın altında kateter çalıĢması yapılan olguları 

incelemiĢler ve Down sendromu olan olgular, normal kromozomlu olgularla 

kıyaslandığında, daha yüksek PVRĠ (pulmoner vasküler rezistans indeksi) ve pulmoner 

kan akımında daha az yükselme tespit etmiĢlerdir. Clapp ve arkadaĢları kronik üst hava 

yollarının obstrüksiyonunun, pulmoner vasküler hastalık geliĢiminde olası bir katkısı 

olabileceğini söylemektedirler.
(37)

 Ayrıca kendi serilerinde çarpıcı bir bulgu olarak 

Down sendromlu olguların bir yaĢına varmadan önce, pulmoner vasküler hastalık 

geliĢtirdiğini bildirmiĢlerdir. Hawort ile Hislop ve arkadaĢlarının yaptıkları klinik 

çalıĢmalarda büyük kardiyak septal defektlerde iki tip pulmoner vasküler reaksiyon 

gösterildiği bildirilmiĢtir. Ġlk tipte (olguların büyük çoğunluğunu oluĢturan tip), 

postnatal dönemde normal olarak gözlenen pulmoner arter düz kasının regresyonu, sol-

sağ Ģant ve değiĢen derecede konjestif kalp yetmezliği izlenmektedir. Ġkinci ve daha az 

olarak rastlanan tipte ise, doğumdan sonra pulmoner arter düz kas hücresi gerilemez ve 

pulmoner kan akımındaki artıĢı engelleyecek Ģekilde pulmoner vasküler direnç yüksek 

kalır.
(42,43)

 Down sendromlu olgularda da PVRĠ‟nin yüksek olması, ikinci tipe 

uymaktadır. Ancak bu durum aynı zamanda normal kromozomlu olgularda da 

olabilmektedir. Bir yaĢın altındaki olgularda, preoperatif kateter çalıĢmalarında eğer 

PVRĠ yüksek ise, bu hastalar ameliyat için yüksek riskli hasta grubundadırlar.  

 Atriyoventriküler septal defektli, Down sendromlu olgularda, pulmoner vasküler 

hastalık bakımından bir diğer özelliği de belirtmek gerekir: Bazı Down sendromlu 
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olgular, ikinci dekadda bile baĢarılı bir ameliyat sonrası dönem geçirirken, bazı olgular 

hayatın ilk 6 ayında opere oldukları halde, pulmoner vasküler hastalık sebebi ile 

hayatlarını kaybetmektedirler. Bu durumda bir baĢka predispozan faktör daha ortaya 

çıkmaktadır. Daha önceki çalıĢmalarda belirlendiği gibi, Rastelli tip A‟ ya sahip 

hastalarda, tip C „ye göre daha dar bir sol ventrikül çıkım yolu (LVOT) ve daha geniĢ 

bir sağ ventrikül çıkm yolu (RVOT) mevcuttur. Bu, hemodinamik durumu 

etkileyebilmektedir. Suzuki ve arkadaĢlarının çalıĢmasında, Down sendromlu ve 

Rastelli Tip A‟daki olgular, pulmoner vasküler hastalık için risk altındadır
(44)

. Hals ve 

arkadaĢlarının yaptığı çalıĢmada, CAVSD olan, Down sendromlu olgularda, 1 yaĢ 

altında sabit olarak yüksek pulmoner vasküler rezistansın varlığı gösterilmiĢtir.
(45)

 

Yamaki ve arkadaĢlarının çalıĢmasında, 21 Down sendromlu ve 20 Down sendromu 

olmayan, basit kardiyak anomalili olgularda, küçük pulmoner arteriyollerde intimal 

değiĢiklikler ve medial kalınlaĢma incelendiğinde; Down sendromlu olgularda daha 

erken intimal değiĢiklikler olduğu, intimal değiĢikliklerin daha ciddi olduğu, kontrol 

grubu ile aynı pulmoner arter basınçlarında, pulmoner arterin media tabakasının daha 

ince olduğu ancak basınç değiĢimlerine karĢı hipertrofi ile cevap verdiği bildirilmiĢtir. 

Sonuç olarak, Down sendromunda erken intimal değiĢikliklerden ve pulmoner 

hipertansiyondan sorumlu olan faktörün, pulmoner arter basınç yükü olduğu 

vurgulanmıĢtır.
(41)

  

 

 2.11. DoğuĢtan Kalp Hastalığı Bulunan Down Sendromlu Çocuklarda 

Vücut Isısı  

 Down sendromlu hastalarda en sık saptanan doğumsal kalp hastalıkları daha çok 

atriyoventriküler septal defektler ve konotrunkal defektlerdir. Down sendromlu 

hastalarda Fallot Tetralojisi ve çift çıkıĢlı sağ ventrikül gibi konoturunkal anomaliler de 

sıklıkla saptanır.
(46,47) 

Down sendromlularda humoral sistem ve daha büyük oranda da 

hücresel sistem olmak üzere her iki bağıĢıklık sisteminin de yetersizliği gösterilmiĢtir. 

(48,49)
 Sağlıklı bir bireyde çevre ısısındaki değiĢimlere karĢın bazal vücut ısısı 36.5-37

o
 

arasında sabit tutulur Vücut ısısı çocuklarda sabahın erken saatlerinde en düĢük, 16.00-

18.00 arasında en yüksek düzeydedir.
39

Bu günlük değiĢimler vücut ısı düzeyinin gün 

içerisinde döngüsel bir ritmi olduğunu göstermektedir. Normalde günlük oynamalar 0.6
o
 

kadardır. Endojen ve ekzojen pirojenlere cevap olarak ateĢin oluĢturulmasında 
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hipotalamus primer olarak sorumludur. Çocuklarda vücut ısısı ölçümü için sıklıkla 

koltuk altı bölgesi tercih edilmektedir. Normalde oral yoldan ölçülen ısı koltuk altına 

göre 0.5
o
, rektal ısı ise 0.8

o
 daha yüksektir 

(50,51) 

 

 2.12. Down Sendromlu Çocuklada Kardiopulmoner Bypass Sonrası 

Trombositopeni Sıklığı  

 Down sendromu,  birçok doğumsal anomalilerle birlikte, kardiyak ve 

hematolojik bozuklukların eĢlik edebildiği genetik bir hastalıktır. Hastalıkla ilgili 

100‟den fazla klinik bulgu bildirilmiĢtir. Hastaların yaklaĢık % 50‟sinde doğumsal kalp 

hastalıkları görülmekte ve bu hastalardaki ölüm nedenlerinin % 35‟ini oluĢturmaktadır. 

EĢlik eden kalp malformasyonları arasında sıklık sırasına göre, atriyoventriküler septal 

defekt, izole ventriküler septal defekt, atriyal septal defekt, Fallot tetralojisi ve diğer 

karmaĢık kalp anomalileri yer almaktadır.
(52) 

 Lösemi benzeri geçici proliferatif bozukluk,  lösemi sıklığında artıĢ, izole 

trombositopeni ve trombositoz gibi değiĢik hematolojik bozukluklar Down sendromun 

da sıklıkla gözlenmektedir.
(53,54)

 

 Down sendromlu çocuklarda lösemi sıklığı yaĢamlarının ilk beĢ yılında 

yaĢıtlarına göre 50 kat artmıĢtır.
(55) 

Down sendromunda görülen trombositopeninin 

nedeni tam olarak bilinmemekle birlikte, bu durumun, geçici miyeloproliferatif 

bozukluk ve akut lösemi geliĢiminde de tanımlanan megakaryositik disregülasyona 

bağlı olduğu düĢünülmektedir.
(53) 

 
Doğumsal kalp hastalığı nedeniyle ameliyat edilen olgularda trombositopeni 

genel olarak, kardiyopulmoner baypas sonrası enflamatuvar mediyatörlerin aktivasyonu 

ve endotel hasarına bağlı olarak koagülasyon sisteminin etkilenmesi sonucu 

geliĢmektedir.  Kardiyopulmoner baypas etkisine bağlı sitokin salınımı sonucunda 

sistemik enflamatuvar yanıt oluĢmakta, bu enflamatuvar yanıt da koagülasyon 

döngüsünü harekete geçirerek pıhtılaĢma ve kanama bozukluklarına eğilimi 

artırmaktadır.
(56,57) 

  



 

28 

 

3. MATERYAL ve METOD  

 

 Bu çalıĢma Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi etik Kurulu tarafından 05.04.2012 

tarihinde onaylanmıĢtır.(toplantı sayısı:7) 

 AraĢtırma; Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi Kalp Damar Cerrahisi Anabilim 

Dalında Ocak 2011 ve Ocak 2014 tarihleri arası komplet AVSD tanısı ile tüm düzeltme 

yapılan 30 hastada yapılmıĢtır. 

 Hastalar; 2 gruba ayrılarak, prospektif olarak değerlendirildi. 

 Grup A;Down sendromu saptanan Komplet AVSD nedeniyle tüm düzeltme 

operasyonu ile tedavi edilen 20 hasta 

 Grup B; Down senromu saptanmayan Komplet AVSD nedeniyle tüm düzeltme 

operasyonu ile tedavi edilen 10 hasta 

 Hastaların kilo persantil değerlendirilmeleri ve yaĢın postoperatif döneme etkisi 

incelendi. Olguların intraoperatif değerlendirmesinde, kardiopulmoner by-pass süreleri 

ve aortik kross- klemp zamanları incelendi. 

 Operasyona alınan olgularda kliniğimizin anestezi protokolü olarak hastaların 

tümü, 5 kanallı EKG, nabız oksimetresi ve invazif kan basıncı ölçümü ile monitörize 

edildi. Ġnvaziv kan basıncı monitörizasyonu için radial arter, santral ven kateterizasyonu 

için ise sağ internal juguler ven kullanıldı. Ameliyat sırasında vücut ısısı takibi rektal 

termometre probu aracılığıyla yapıldı. 

 Anestezi indüksiyonunda hastalara ketamin 2mg/kg, i.v. verildi. Entübasyondan 

önce yeterli kas gevĢekliğini sağlamak amacıyla 0,1 mg/kg veküronyum i.v kullanıldı. 

Entübasyonu takiben, anestezinin devamı için fentanyl 10 μg / kg / saat ve % 50 oksijen 

/ hava karıĢımı içinde sevofloran1 MAC (minimum alveoler konsantrasyon) kullanıldı. 

Ameliyat boyunca olgular basınç kontrollü olarak tidal volüm 6-8 ml / kg. ve 

inspirasyon ekspirasyon oranı ½ olacak Ģekilde PEEP uygulanmadan ventile edildi. 

Solunum sayısı end–tidal CO2 değeri 30-40 mmHg olacak Ģekilde ayarlandı. 

 Erken postoperatif evrede, olguların ihtiyaç duydukları inotrop destek, aldıkları 

inotrop ajanın türüne, birden fazla inotrop ajan alıp almadığına ve inotrop ihtiyacının ne 

kadar süre devam ettiği tespit edilerek gruplandırılmıĢtır. Ġnotrop ihtiyacı olgunun 

hemodinamik durumuna göre ayarlanmıĢ olup hemodinamik olarak stabil olan olgularda 

dopamin baĢlanmamıĢtır. Yeterli kan basıncına ulaĢılamamıĢ olgularda dopamin 
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baĢlanarak dozu kademeli olarak arttırılmıĢtır (5-10 mikrogram/kg/dk). Maximum 

inotrop destek ihtiyacı gösteren ve yeterli hemodinaminin sağlanamadığı olgulara 10-15 

mikrogram/kg/dk dopamin ve 0,01-0,1 mikrogram/kg/dk adrenalin infüzyonları 

uygulanmıĢtır. Entübasyon süreleri, re-entübasyon yapılıp yapılmadığı, yoğun bakım 

kalıĢ süresi, postoperatif geliĢen akciğer enfeksiyonu, gruplar arasında kıyaslanarak 

değerlendirildi. Down sendromu olup da cerrahi düzeltme yapılan olgularda, Down 

sendromu olmayan ve cerrahi düzeltme yapılan olgulara göre ameliyat sonrası dönemde 

yukarıda sayılan parametreler baz alındığında bir fark olup olmadığı araĢtırıldı.  

 Ekstübasyon kriterleri olarak olgunun tonus, aktivite ve reflekslerinin yerinde 

olması, yeterli hemodinamik stabilitesinin olması, sekresyonların rengi ve miktarının 

normal seviyede olması, toraks drenaj tüplerinden kabul edilebilir bir drenajının olması, 

akciğer filminde ekstübasyona mani olacak atelektazi, pnömotoraks, plevral ve 

mediastinal sıvı birikiminin olmaması, kan gazlarında parsiyel oksijen ve karbondioksit 

değerlerinin, asit–baz dengesinin makul düzeylerde olması, laboratuvar değerlerinde 

herhangi bir anormallik saptanmaması olarak belirlendi. 

 Tüm olgularda göğüs drenaj tüpleri ameliyattan en az bir gün sonra, drenaj 

miktarı günlük 50 cc veya altında olunca ve fizik muayene ile akciğer filminde 

pnömotoraks ve sıvı çekildi birikimi saptanmadıysa. 

 Kapak yetmezlik ölçümleri M-Mode, renkli doppler ve iki boyutlu transtorasik 

ekokardiyografi ile değerlendirildi. Olgularda residüel ventriküler septal defekt, residüel 

interatriyal Ģant, sağ ve sol kapak yetmezlikleri olup olmadığı araĢtırıldı.  

 Bu çalıĢmada istatistiksel sonuçların derlenmesi ve analiz edilmesi sürecinde 

IBM SPSS Statistics 20 ve Microsoft Excel 2010 programları kullanılmıĢtır. 

AraĢtırmada istatistiksel analiz süreci tamamlandıktan sonra elde edilen veriler sonuçlar 

kısmında yer almaktadır. SPSS Statistics programı analiz aĢamasında kullanılmıĢtır. 

Nicel değiĢkenler hem Down Sendromuna sahip ve sahip olmama durumlarına göre 

ortalama, minimum ve maksimum değerleri, hem de genel olarak ortalama, minimum 

ve maksimum değerleri bulunmuĢtur. Nitel verilerde ise Down Sendromu sahip olma ve 

sahip olmama durumlarına göre yüzdelik olarak ifade edilmiĢtir. Nicel değiĢkenler için 

Down Sendromuna sahip olma ve sahip olmama durumlarına göre Bağımsız Ġki 

Örneklem T testi uygulanmıĢtır. Nitel değiĢkenler için Down Sendromuna sahip olma 
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ve sahip olmama durumlarına göre Ki-Kare testi uygulanmıĢtır. Her iki test 

istatistiğinde α=0,05 anlamlılık düzeyi kullanılmıĢtır. 
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4. BULGULAR 

 

 4.1. Hastaların YaĢ Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 3. Hastaların YaĢ Oranlarının Ġncelenmesi 

  AVSD    

 Down Non - Down 
P 

Toplam 

 Min - Max Ort Min - Max Ort Min - Max Ort 

Ay 4-72 16,60 3-48 22,90 0,464 3 - 72 18,7 

 

 

AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Ay değiĢkenine ait 

ortalama 16,6, down sendromu olmayan bireylerde ise 22,90‟dır. AraĢtırmaya katılan 

bütün bireylerin Ay değiĢkenine ait ortalaması 18,70‟dir. Down sendromu olan ve 

olmayan bireylerde Ay değiĢkeni bakımından (P=0,464>0,5) farklılık olmadığı % 95 

güven düzeyinde söylenir. 

 

 4.2. Hastaların Kilopersantil Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 4. Hastaların Kilopersantil Oranlarının Ġncelenmesi 

          AVSD     

         Down         Non-Down 
p 

Toplam 

 Ort.  Ort.  Ort.  

Kilopersantil %  %     

<5 85,00 40,00 

0,071 

  

5 -25 5,00 20,00   

25 - 50 10,00 30,00   

50 - 75 0,00 10,00   

 

 

AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Kilopersantil değeri 5 den 

az olanlar % 85, 5 ile 25 arasında olanlar % 5, 25 ile 50 arasında olanlar % 10; Down 

sendromu olmayan bireylerde Kilopersantil değeri 5 den az olanlar % 40, 5 ile 25 

arasında olanlar % 20, 25 ile 50 arasında olanlar % 30 ve 50 ile 75 arasında olanlar % 

10 olduğu bulunmuĢtur. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Kilopersantil 

durumları arasında (P=0,071>0,05) farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde 

söylenebilir. 
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 4.3. Hastaların Total Bypass Süre Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 5. Hastaların Total Bypass Süre Oranlarının Ġncelenmesi 

                 AVSD     

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Min- Max Ort Min- Max Ort. Min-Max Ort. 

Total ByPass 

Süre Dakika 
75 - 205 111,5 60 - 180 113,3 0,88 60 - 205 112,1 

 

 

 AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde TotalByPassSüreDakika 

değiĢkenine ait ortalama 111,50, down sendromu olmayan bireylerde ise 113,30 dır. 

AraĢtırmaya katılan bütün bireylerin TotalByPassSüreDakika değiĢkenine ait ortalaması 

112,10‟dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde TotalByPassSüreDakika 

değiĢkeni bakımından (P=0,880>0,05) farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde 

söylenir. 

 

 4.4. Hastaların Crosklemp Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 6. Hastaların Cros Klemp Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

                   AVSD      

     Down     Non-Down 
P 

Toplam 

 Min-Max Ort Min -Max Ort Min -Max Ort 

Cros Klemp 

Süresi Dakika 
55 - 100 82 50 - 130 85,50 0,614 50 - 130 83,17 

 

 

 AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Cros Klemp Süresi Dakika 

değiĢkenine ait ortalama 82,00, down sendromu olmayan bireylerde ise 85,50‟dır. 

AraĢtırmaya katılan bütün bireylerin Cros Klemp Süresi Dakika değiĢkenine ait 

ortalaması 112,10 dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Cros Klemp Süresi 

Dakika değiĢkeni bakımından (P=0,657>0,5) farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde 

söylenir. 
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ġekil 8.  Total Bypass ve Cros Klemp süresi grafik dağılımı 

 

 

 4.5. Hastaların Drenaj Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 7. Hastaların Drenaj Oranlarının Ġncelenmesi 

           AVSD     

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Min- Max Ort Min - Max Ort Min - Max Ort 

Drenaj(cc) 20 - 500 151,5 50 - 450 173,0 0,65 20  - 500 158,67 

 

 

 AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Drenaj(cc) değiĢkenine ait 

ortalama 151,50, down sendromu olmayan bireylerde ise 173,00 dır. AraĢtırmaya 

katılan bütün bireylerin Drenaj(cc) değiĢkenine ait ortalaması 158,67 dir. Down 

sendromu olan ve olmayan bireylerde Drenaj(cc) değiĢkeni bakımından (P=0,657>0,5) 

farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde söylenir. 

 

 

 4.6. Hastalarda Dren Çekilmesi Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 8. Hastalarda Dren Çekilmesi Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

  AVSD    

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Min- Max Ort Min - Max Ort Min- Max Ort 

Dren Çekilme Süresi 1 - 15 3,8 0 - 5 2,6 0,24 0 - 15 3,4 

111,5 113,3 

82 85,5 
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 AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Dren Çekilme Süresi 

değiĢkenine ait ortalama 3,85, down sendromu olmayan bireylerde ise 2,60‟dır. 

AraĢtırmaya katılan bütün bireylerin Dren Çekilme Süresi değiĢkenine ait ortalaması 

3,43‟dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Dren Çekilme Süresi değiĢkeni 

bakımından (P=0,243>0,5) farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde söylenir. 

 

 

 

ġekil 9. Drenaj ve Dren çekilme süresi grafik dağılımı 

 

 

 4.7. Hastaların Ġntoropik Tedavi Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 9. Hastaların Ġnotropik Tedavi Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

  AVSD    

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Min - Max Ort. Min- Max Ort. Min - Max Ort. 

Ġnotropik  

Tedavi Süresi 1 - 37 7,55 0 - 5 2,20 0,016 
0 - 37 5,77 

 

 

 AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Ġnotropik Tedavi Süresi 

değiĢkenine ait ortalama 7,55, down sendromu olmayan bireylerde ise 2,20‟dır. 

AraĢtırmaya katılan bütün bireylerin Ġnotropik Tedavi Süresi değiĢkenine ait ortalaması 

5,77‟dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Ġnotropik Tedavi Süresi değiĢkeni 

bakımından (P=0,016<0,05) farklılık olduğu % 95 güven düzeyinde söylenir. 
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 4.8. Hastaların Extübasyon Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

 

 

Tablo 10. Hastaların Extübasyon Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

  AVSD    

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Min- Max Ort. Min - Max Ort. Min- Max Ort. 

Extübasyon Süresi 0 - 37 6,80 0 - 4 0,90 0,013* 0 - 37 4,83 

*: p<0,05 

 

 

AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Extübasyon Süresi 

değiĢkenine ait ortalama 6.80, down sendromu olmayan bireylerde ise 0,90‟dır. 

AraĢtırmaya katılan bütün bireylerin Extübasyon Süresi değiĢkenine ait ortalaması 

4,83‟dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Extübasyon Süresi değiĢkeni 

bakımından (P=0,013<0,5) farklılık olduğu % 95 güven düzeyinde söylenir. 

*: p<0,05  

 

 

 

ġekil 10. Ġnotropik Tedavi Süresi ve Extübasyon Süresi Grafik Dağılımı 
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 4.9. Hastalarda Kan Transfüzyon Miktar Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 11. Hastalarda Kan Transfüzyon Miktar Oranlarının Ġncelenmesi 

  AVSD    

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Min- Max Ort. Min - Max Ort. Min- Max Ort. 

Kan Trans-

füzyon miktarı 
30 - 375 138,2 50 - 230 114,4 0,47 30 - 375 130,8 

 

 

 AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Kan Transfüzyon Miktarı 

değiĢkenine ait ortalama 138,25, down sendromu olmayan bireylerde ise 114,44‟dır. 

AraĢtırmaya katılan bütün bireylerin Kan Transfüzyon Miktarı değiĢkenine ait 

ortalaması 130,86‟dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Kan Transfüzyon 

Miktarı değiĢkeni bakımından (P=0,479>0,5) farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde 

söylenir. 

 

 

 4.10. Hastaların Trombosit Transfüzyon Miktarı Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 12. Hastaların Trombosit Transfüzyon Miktarı Oranlarının Ġncelenmesi 

               AVSD     

     Down     Non-Down 
P 

Toplam 

 Min- Max Ort. Min -Max Ort. Min- Max Ort. 

Trombosit Trans- 

füzyon Miktarı 
0 - 300 99,23 50 - 200 100 0,98 0 - 300 99,4 

 

 

 AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Trombosit Transfüzyon 

Miktarı değiĢkenine ait ortalama 99,23, down sendromu olmayan bireylerde ise 100,00 

dır. AraĢtırmaya katılan bütün bireylerin Trombosit Transfüzyon Miktarı değiĢkenine 

ait ortalaması 99,446 dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Trombosit 

Transfüzyon Miktarı değiĢkeni bakımından (P=0,985>0,5) farklılık olmadığı % 95 

güven düzeyinde söylenir. 
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ġekil 11. Kan Transfüzyonu ve Trombosit Transfüzyon miktar dağılım grafiği 

 

 4.11. Hastaların Enfeksiyona Bağlı Antibiyotik Tedavi DeğiĢimi 

Oranlarının Ġncelenmesi 

 

 

Tablo 13. Hastaların Enfeksiyona Bağlı Antibiyotik Tedavi DeğiĢimi Oranlarının Ġncelenmesi 

  AVSD    

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Ort.  Ort.  Ort.  

Enfeksiyona Bağlı Antibiyotik 

Tedavi DeğiĢimi %  %   
  

Var 60,00 (12) 30,00 (3) 
0,702 

  

Yok 40,00 (8) 70,00 (7)   

 

 

AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Enfeksiyona Bağlı 

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

olmayan bireylerde Enfeksiyona Bağlı Antibiyotik Tedavi DeğiĢimi Var olanlar % 30, 

Yok olanlar % 70 olduğu bulunmuĢtur. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde 

Enfeksiyona Bağlı Antibiyotik Tedavi DeğiĢimi durumları arasında (P=0,702>0,5) 

farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde söylenebilir. Down sendromu olmayan 10 

kiĢiden 3‟ünde Enfeksiyona bağlı antibiyotik tedavi değiĢimine baĢlandığı, 7‟sinde ise 

baĢlanmadığı görülmüĢtür. Down sedromu olan 20 kiĢiden 12‟sinde enfeksiyona bağlı 

antibiyotik tedavi değiĢiminin baĢlandığı, 8‟inde ise baĢlanmadığı görülmüĢtür. 
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 4.12. Hastaların Taburcu Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

 

 

Tablo 14. Hastaların Taburcu Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

              AVSD     

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Min - Max Ort. Min - Max Ort. Min - Max Ort. 

Taburculuk  

Gün Süresi 
0 - 27 11,91 0 - 23 13,78 0,511 0 - 27 12,75 

 

 

 AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Taburculuk Gün Süresi 

değiĢkenine ait ortalama 11,91, down sendromu olmayan bireylerde ise 13,78‟dir. 

AraĢtırmaya katılan bütün bireylerin Taburculuk Gün Süresi değiĢkenine ait ortalaması 

12,75‟dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Taburculuk Gün Süresi 

değiĢkeni bakımından (P=0,511>0,5) farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde söylenir. 

Ayrıca 10 kiĢi Ex olduğu için yukarıdaki analize dahil edilmemiĢtir. 

 

 

4.13. Hastaların Yoğun Bakım KalıĢ Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 15. Hastaların Yoğun Bakım KalıĢ Süresi Oranlarının Ġncelenmesi 

                   AVSD     

    Down    Non-Down 
P 

Toplam 

 Min - Max Ort. Min - Max Ort. Min - Max Ort. 

Yoğun Bakım 

 KalıĢ Süresi 
1 - 37 9,00 0 - 13 4,90 0,166 0 - 37 7,63 

 

 

AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Yoğun Bakım KalıĢ Süresi 

değiĢkenine ait ortalama 9,00, down sendromu olmayan bireylerde ise 4,90 dır. 

AraĢtırmaya katılan bütün bireylerin Yoğun Bakım KalıĢ Süresi değiĢkenine ait 

ortalaması 7,63 dir. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Yoğun Bakım KalıĢ 

Süresi değiĢkeni bakımından (P=0,166>0,5) farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde 

söylenir. 
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ġekil 12. Taburculuk ve yoğun bakım süresi grafik dağılımı 

 

 

 4.14. Hastaların Eko Sol Kapak Yetmezliği Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 16. Hastaların Eko Sol Kapak Yetmezliği Oranlarının Ġncelenmesi 

                AVSD     

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Ort. Min - Max Ort. Min - Max Ort. Min - Max 

Postop Eko Sol 

Kapak Sonucu %  %   
  

Yetmezlik Yok 15,00 40,00 

0,321 

  

1. Derece 35,00 10,00   

2. Derece 35,00 30,00   

3. Derece 15,00 20,00     

 

 

AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Postop Eko Sol Kapak 

Sonucu değeri 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 değeri Yetmezlik Yok olanlar % 40, 1. Derece olanlar % 10, 2. Derece 

olanlar % 30, 3. Derece olanlar % 20 olduğu bulunmuĢtur. Down sendromu olan ve 

olmayan bireylerde Postop Eko Sol Kapak Sonucu durumları arasında (P=0,321>0,5) 

farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde söylenebilir. 
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 4.15. Hastaların Eko Sağ Kapak Yetmezliği Oranlarının Ġncelenmesi 

 

 

Tablo 17. Hastaların Eko-Sağ Kapak Yetmezliği Oranlarının Ġncelenmesi 

            AVSD     

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Ort.  Ort.  Ort.  

Postop Eko Sağ Kapak Sonucu %  %     

Yetmezlik Yok 30,00 40,00 

0,648 

  

1. Derece 30,00 40,00   

2. Derece 30,00 20,00   

3. Derece 10,00 0,00     

 

 

AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Postop Eko Sağ Kapak 

Sonucu değeri Yetmezlik Yok olanlar % 30, 1. Derece olanlar % 30, 2. Derece olanlar 

% 30, 3. Derece olanlar % 10; Down sendromu olmayan bireylerde Postop Eko Sağ 

Kapak Sonucu değeri Yetmezlik Yok olanlar % 40, 1. Derece olanlar % 40, 2. Derece 

olanlar % 20 olduğu bulunmuĢtur. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Postop 

Eko Sağ Kapak Sonucu durumları arasında (P=0,648>0,5) farklılık olmadığı % 95 

güven düzeyinde söylenebilir. 

 

 

 

ġekil 13. Postop Eko Sol-Sağ Kapak Sonuçları Dağılım Grafikleri 
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 4.16. Hastalarda Ex Oranı, AKC Enfeksiyonu, Kalp Yetmezliği, Multi 

Organ Yetmezliği, Sepsis Oranlarının Ġncelenmesi 

 

 

Tablo 18.  Hastalarda Ex Oranı, AKC Enfeksiyonu, Kalp Yetmezliği, Multi Organ Yetmezliği, 

Sepsis Oranlarının Ġncelenmesi 

               AVSD     

 Down Non-Down 
P 

Toplam 

 Ort.  Ort.  Ort.  

Ex Oranı Sınıf. %  %     

AKC Enfeksiyonu 44,40 (4) 0,00 (0) 

0,459 

  

Kalp Yetmezliği 22,20 (2) 100,00 (1)   

Multi Organ Yetmezliği 22,20 (2) 0,00 (0)   

Sepsis Nedeniyle 11,10 (1) 0,00 (0)   

 

 

 AraĢtırmaya katılan Down sendromu olan bireylerde Ex Oranı değeri AKC 

Enfeksiyonu olanlar % 44,40, Kalp Yetmezliği olanlar % 22,20, Multi Organ 

Yetmezliği olanlar % 22,20, Sepsis Nedeniyle olanlar % 11,10; Down sendromu 

olmayan bireylerde Ex Oranı değeri Kalp Yetmezliği olanlar % 100 olduğu 

bulunmuĢtur. Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Ex Oranı durumları arasında 

(P=0,459>0,5) farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde söylenebilir. Down sendromu 

olan 9 kiĢiden 4‟ü AKC enfeksiyonu, 2‟si Kalp Yetmezliği, 2‟si Multiorgan yetmezliği 

ve 1 tanesi sepsis görülmüĢtür. 

 

 

 4.17. Hastaların Ex Olma Oranlarının Ġncelenmesi 

 

Tablo 19. Hastaların Ex Olma Oranlarının Ġncelenmesi 

                 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)     

 

 

AraĢtırmaya katılan 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 olduğu bulunmuĢtur. 
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Down sendromu olan ve olmayan bireylerde Ex durumları arasında (P=0,062>0,5) 

farklılık olmadığı % 95 güven düzeyinde söylenebilir.  

 

 

 

ġekil 14. Ex Oranları Dağılım Grafiği 
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5. TARTIġMA 

 

 Konjenital kalp hastalıklarına en çok eĢlik eden patoloji down sendromudur. 

Down sendromlu çocuklarda en sık görülen konjenital kalp hastalığı % 36 ile 

AVSD‟dir. Down sendromlularda Down olmayanlara göre özellikle IL-4,IL-10‟da artıĢ 

TNF alfa ve IL-16‟da azalma olduğu bilinmektedir.
(56) 

Bu durum Down sendromlu 

çocuklarda tekrarlayan akciğer enfeksiyonunu açıklar niteliktedir. AVSD akciğer 

kanlanmasının arttığı bir konjenital kalp patolojisidir. Bu patoloji ile down 

sendromunun birlikte olması hücresel ve humaral bağıĢıklık sisteminin de azalması 

nedeni ile tekrarlayan akciğer enfeksiyonları hasta morbidite ve mortaliteleri açısından 

önemli bir problemdir. 

 Down AVSD‟li hastaların non-down‟lu AVSD‟li hastalara göre preoperatif 

büyüme geliĢme geriliği, tekrarlayan akciğer enfeksiyonu ve kilo kaybı daha 

sıktır.
(30,57,58,59,60,61).

Bu koĢullarda operasyona alınan down sendromlu AVSD‟li 

hastaların kardiyopulmoner bypass gibi immun reaktivitenin, kompleman aktivasyonun 

arttığı durumlarda non-down sendromlu olgulara göre postoperatif süreçte morbidite ve 

mortalitelerinin prospektif araĢtırılması çalıĢmamızın temel konusudur. 

 ÇalıĢmamızda, açık kalp cerrahisi ile tedavileri gerçekleĢtirilen komplet 

AVSD‟li 20 down sendromlu olgu down sendromu olmayan komplet AVSD‟li 10 olgu 

ile antibiyotik ve inotropik ajan kullanım süresi, entübasyon, yoğun bakımda kalıĢ, 

taburcu olma zamanı, drenaj miktarı, postoperatif eko bulguları ve mortalite oranları 

açısından kıyaslandı.  

 ÇalıĢmamızda, yaĢ ve vücut ağırlığı faktörü bir değiĢken olarak incelendiğinde 

down olan grupta ortalama yaĢ 16.6 ay iken down olmayan grupta bu oran 22.9 ay 

olarak tesbit edilmiĢtir. Literatüre bakıldığında, genel olarak erken yaĢta yapılan 

operasyonun, Down sendromu için daha avantajlı olduğunu bildiren yayınlar mevcuttur 

(57, 60, 62, 63, 64)
 Gruplar arasında demografik özellikler bakımından istatiksel olarak 

anlamlı fark görülmemiĢtir. Ancak yaĢ kilo persantil eğrilerine bakıldığında down olan 

grupta % 85‟nin 5. Persantilin altında olduğu (normal persantil aralığı 5-75 olarak kabul 

edilmektedir) bu oranın non down grubunda % 40 olduğu görülmüĢtür. Bu oran 

istatiksel olarak anlamlı çıkmasa da çalıĢmamızda down hastalarının çoğunun yaĢına 

göre düĢük kilo ile operasyona girdiği ve postopertatif dönemde bu durumun 
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extübasyonda zorluğa ve enfeksiyona yatkınlığa neden olduğu gerçeğini 

değiĢtirmemektedir. 

 ÇalıĢmamızda Down sendromlu 20 hastadan 12‟sinde down olmayan 10 

hastanın 3‟ünde antibiyoterapide değiĢikliğe gidilmiĢtir. Çetiner ve arkadaĢlarının 

yaptığı çalıĢmada 32 down sendromlu hasta ile non-down 32 hastanın hücresel ve 

humaral bağıĢıklık sistemleri arasındaki farklılık incelenmiĢ sonuçta down sendromlu 

çocuklarda IL-4,IL-10 artmıĢ, IL-6 ve TNF-alfa düzeyleri non-down çocuklara göre 

azalmıĢ olarak bulmuĢlardır. Bu durum down sendromlu çocuklarda görülen tekrarlayan 

akciğer enfeksiyonunu nedenlerinden biri olarak gösterilmiĢtir.
(56)

 

 Yapılan çalıĢmalarda Down sendromu uzamıĢ mekanik ventilasyon için 

bağımsız risk faktörü olarak ortaya konmuĢtur ve bunun neticesinde de yoğun bakım 

kalıĢ süresi ile hastanede kalıĢ süresi uzamıĢtır 
(65,66).

 Burada downlu hastalarda 

pulmoner vasküler hastalık geliĢiminin down olmayanlara göre daha sık olması 

etkilidir.
(67,68)

 Bu durum bizim olgularımızda da görülmüĢtür. Down‟lularda ventilatöre 

bağlı kalıĢ sürelerinin down olmayanlara göre istatiksel olarak anlamlı derecede uzun 

bulunmuĢ olup, literatürle uyumluluk göstermektedir. 

 Yoğun bakımda kalıĢ sürelerinin ve toplam yatıĢ süresinin, Grup B‟deki 

olgularla kıyaslandığında daha uzun olduğu belirlenmiĢtir, Bunların nedenleri arasında, 

Down sendromlu olguların, sık akciğer enfeksiyonuna bağlı pulmoner doku hasarının 

operasyon öncesi oluĢması pulmoner arter basıncı ve pulmoner vasküler rezistans 

indekslerinin yüksek olması, ayrıca bu olguların yaĢa oranla düĢük kilo ile operasyona 

alınması daha uzun süreli mekanik ventilatör desteği ihtiyacını beraberinde getirmiĢtir. 

Postoperatif erken evrede, grup A‟daki olgular, grup B„ye nazaran daha fazla pozitif 

inotrop ihtiyacı göstermiĢtir. Ġnotrop destek süresinin Down grubunda daha fazla 

olmasının sebepleri içinde grup A da uzamıĢ mekanik ventilasyonun beraberinde 

getirdiği komplikasyonlara bağlı akciğer enfeksiyonu ve septik tablonun oluĢturduğu 

kalp yetmezliği tablosunun neden olduğu düĢünülmüĢtür 

 Literatürde, soldan sağa Ģantla seyreden ve Down sendromunun eĢlik ettiği 

olgular için olabilecek risk faktörleri, Guntherr ve arkadaĢlarının yaptığı çalıĢmada, 

Komplet AVSD‟li olgularda, postoperatif mortalite için risk faktörleri olarak; erken yaĢ 

ve düĢük ağırlık, eĢlik eden anomali olarak aorta koarktasyonu ve sol atriyoventriküler 

kapağın ciddi hipoplazisi olarak bildirilmiĢtir.
(58)

 Prospektif olarak incelenen 30 
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olgunun 10‟u (% 33,3) eksitus oldu. Down sendromlu grupta (grup A) mortalite oranı (9 

hasta için) % 45 iken kontrol grubu olan grup B‟de bu oran (1 hasta için) % 10 tesbit 

edildi. Eksitus olan olgularda major sebepler akciğer enfeksiyonu, multiorgan 

yetmezliği, sepsis ve düĢük kardiak output olarak saptandı. Grup A‟da mortalite 

oranının daha yüksek olması ailelerin hastaları operasyona geç getirmeleri, yeni tedavi 

edilmiĢ akciğer enfeksiyonu ve düĢük ağırlıkla operasyona alınmasına bağlanmıĢtır. 

Ayrıca olgularımızda pulmoner hipertansif kriz oranı (6 hasta ile % 20) yüksektir. 

Ülkemizde NO inhalasyonu kullanımının yaygın olmaması mortaliteyi etkileyen bir 

diğer faktördür. 

 ÇalıĢmamızda herhangi bir olguya reoperasyon uygulanmadı. Amira‟nın 

çalıĢmasında, 24 olgunun reoperasyona alındığı, bu olguların 19‟unun atriyoventriküler 

kapak yetmezliği sebebiyle, 5‟inin atriyoventriküler blok sebebiyle kalıcı pacemaker 

implantasyonu uygulanması için operasyona alındığı bildirilmiĢtir.
(57)

 ÇalıĢmada, 

normal kromozomlu olguların, Down sendromlu olgulara göre, kapak yetmezliği 

açısından daha avantajlı olduğu sonucuna varılmıĢtır. Reoperasyon için en önemli risk 

faktörü, displastik sol atriyoventriküler kapak olarak belirlenmiĢtir. ÇalıĢmamızda, 

postoperatif dönemde, grup A‟da 3 hastada sol, 2 hastada sağ A-V kapakta, grup B‟de 2 

hastada sol A-V kapakta ciddi kapak yetmezliği tespit edilmiĢtir. Kapak yetmezliği 

saptanan olguların hepsinde preoperatif ciddi kapak yetmezliği mevcuttu. Ciddi kapak 

yetmezliği tespit edilen sadece 2 hasta exitus olmuĢtur. 

 Kater ve arkadaĢlarının yaptığı çalıĢmada
(53)

 down sendromuna bağlı 

trombositopeninin nedeni tam olarak bilinmemekle birlikte, bu durumun, geçici 

miyeloproliferatif bozukluk ve akut lösemi geliĢiminde de tanımlanan megakaryositik 

disregülasyona bağlı olduğu düĢünülmektedir. ÇalıĢmamızda drenaj, dren çekilme 

süresi, trombosit transfüzyon miktarı ve eritrosit transfüzyon miktarları açısından grup 

A ve grup B arasında hem istatiksel hem de takipte görülen ihtiyaç açısından anlamlı 

farklılığa rastlanmamıĢtır. 
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6. SONUÇ 

 

 Konjenital kalp hastalığına bağlı açık kalp cerrahisi uygulanan hastaların 

potsoperatif düĢük komplikasyon, mortalite ile en kısa sürede ve en iyi durumda taburcu 

edilmeleri istenmekte ve bu yönde araĢtırmalar yapılmaktadır. Yoğun bakım ve hastane 

kalıĢ sürelerinin kısaltılması, hastane enfeksiyonu riskini azaltmakta ve aynı zamanda 

hasta maliyetinde düĢüĢü de beraberinde getirmektedir. DeğiĢik parametrenin 

incelendiği çalıĢmamızda, Down sendromu komplet AVSD‟li olguların cerrahi 

tedavisinde morbidite ve mortalite açısından bir risk faktörü olarak saptandı. Özellikle 

down sendromu ve düĢük operasyon ağırlığının birlikteliğinin hasta uzun entübasyon ve 

inotropik destek tedavi süresinde uzamaya yol açtığı görülmektedir. Ayrıca tüm exitus 

olan hastaların 5. persantilin altında olması istatiksel olarak exitus üzerine hasta sayısı 

nedeniyle anlamlı bulunmasa da down sendromlu hastalarda artmıĢ exitus oranını 

etkileyen bir faktör olduğu görülmüĢtür. 

 Down sendromlu, komplet AVSD nedeniyle tam düzeltme ameliyatı yapılan 

olguların, akciğer enfeksiyonuna bağlı antibiyoterapi tedavisinde değiĢiklik, uzamıĢ 

entübasyon, uzun yoğun bakım ve hastane kalıĢ süresi ve mortalite açısından risk 

altında oldukları çalıĢmamızla da kanıtlanmıĢ durumdadır. 

  Bu amaçla,  operasyon öncesi down sendromlu hastaların pediyatrik kardiyoloji 

takibi ile birlikte yaĢlarına göre kilo persantilinin 5-25 persantiller arası olmasının ve 

down sendromlu hastalarda uzamıĢ entübasyonun rezidüel akciğer enfeksiyonunu 

tetiklemesi nedeniyle operasyon öncesi hastaların enfeksiyon parametrelerinin 

değerlendirilmesinin uygun olacağı sonucuna varılmıĢtır. 
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Mezun Olduğu Tıp Fakültesi : Ġstanbul Üniversitesi Ġstanbul Tıp Fakültesi 

Varsa Mezuniyet Derecesi     : - 

Görev Yerleri : Efirağızlı Sağlık Ocağı Andırın/K.MaraĢ 

  Merkez Sağlık Ocağı Andırın/K.MaraĢ 

  Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi  

Dernek Üyelikleri : Türk Kalp Damar Cerrahi Derneği 

Alınan Burslar : - 

Yabancı Dil : Ġngilizce 
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