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OZET

Amac¢: Bu tez calismasmin amaci, gebelik sirasinda dogumsal anomali
ve/veya kromozom bozuklugu tanisi almamis, zamaninda dogmus ve saglikli
goriinen yenidoganlarda dogumsal kalp hastaliklarinin taranmasi igin el
ekokardiyografisinin saptanmasinda kullanilip kullanilamayacagini arastirmaktir.

Gereg¢ ve Yontem: Bu calisma, term tekil gebeliklerden art arda canli dogan
1019 yenidoganin prospektif bir incelemedir. Gebelik sirasinda dogumsal anomali
ve/veya kromozom bozuklugu tanis1 almis olan ve dogum sonrast donemde yogun
bakim birimine kabul edilen yenidoganlar calisma dis1 birakildi. Calismaya alinan
tim yenidoganlar sirasiyla nabiz oksimetre, el ekokardiyografisi ve ardindan
transtorasik ekokardiyografi ile incelendi.

Bulgular: Yenidoganlarin %26.7’sine (n=272) dogumsal kalp hastaligi
saptandi. Sirastyla yenidoganlarin %72.4’linii, %21.7’sini ve %3 iinii etkileyen atrial
septal defekt (ASD), ventrikiiler septal defektin (VSD) eslik ettigi ASD ve VSD, en
stk tan1 konulan dogumsal kalp hastaliklartydi. Dogumsal kalp hastaligi goriilme
siklig1 erkeklerde kizlara gore anlamli olarak yiliksek bulundu (p=0.015). Dogumsal
kalp hastalig1 olanlarda sag el ve sag ayakta dl¢iilen arteriyel O, satlirasyonu anlaml
derecede diisiiktii (her ikisi i¢cin p=0.001). El ekokardiyografisinin ASD, ASD’ye
eslik eden VSD ve VSD yakalama oranlari sirastyla %75.6, %86.4 ve %75 olarak
hesaplandi. Transtorasik ekokardiyografi ve el ekokardiyografisi bulgular1 arasinda
istatistiksel olarak anlamli ve pozitif korelasyon tespit edildi (r=0.561, p=0.001).

Sonuc¢: El ekokardiyografisi, diisiik riskli yenidoganlarda, dogumsal kalp
hastaliklarinin taranmasinda kolaylikla kullanilabilecek, etkin ve giivenilir bir aractir.
El ekokardiyografisi, fizik muayeneyi gii¢lendirmek, dogumsal kalp hastalig
yakalama sansim1 arttirmak ve ifiirim nedenli sevkleri azaltmak amaciyla
kullanilabilir.

Anahtar Kelimeler: Ekokardiyografi, Konjenital kalp hastaliklari, Tani
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ABSTRACT

Objective: This thesis aims to investigate the accuracy of handheld
echocardiography for the detection of congenital heart diseases in newborn babies
who appear healthy and who have no prenatal diagnosis of congenital anomaly
and/or chromosomal abnormality.

Materials and Methods: This is a prospective review of 1019 newborns who
were consecutively delivered from term singleton pregnancies. Neonates born with
congenital anomalies and/or chromosomal anomalies and newborns who were
admitted to the neonatal intensive care unit after delivery were excluded from the
study. All neonates were respectively examined with pulse oximetry, handheld
echocardiography, and transthoracic echocardiography.

Results: Congenital heart defects were detected in 26.7% of the newborns
(n=272). Atrial septal defect (ASD), ASD accompanied by ventricular septal defect
(VSD), and VSD affecting 72.4%, 21.7% and 3% of newborns, respectively, were
the most frequently diagnosed cardiac anomalies. The incidence of congenital heart
disease was found to be significantly higher in boys than in girls (p=0.015). Arterial
O, saturation values measured in the right hand and right foot were significantly
lower in newborns with congenital heart disease (p=0.001 for both). Handheld
echocardiography had a detection rate of 75.6% for ASD, 86.4% for synchronous
ASD and VSD, and 75% for VSD. A significant correlation was found between
hand-held echocardiography and transthoracic echocardiography findings (r=0.561,
p=0.001).

Conclusion: Handheld echocardiography is a complementary tool in the
screening of congenital heart diseases for low-risk newborns. This device can be
used to enhance physical examination, increase the detection rate of congenital heart
diseases, and prevent unnecessary referrals.

Key words: Congenital heart diseases, Diagnosis, Echocardiography
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1. GIRIS VE AMAC

Halk sagligi uzmanlari, yenidoganlarda pek ¢ok hastaliin taranmasi igin
farkli programlar vyiiriitiir. Ulkemizde yenidoganlar; fenilketoniiri, dogumsal kalp
hastaliklari, hipotiroidi, biyotinidaz eksikligi, kistik fibrozis, gelisimsel kalca
displazisi, isitme ve gérme eksiklikleri bakimindan taranmaktadir. Bu taramalarin
amaci, sayilan hastaliklar1 olabildigince erken teshis etmek ve geri doniisiimsiiz
zararlar1 engellemektir. Yenidogan tarama programlari, morbidite ve mortalite

oranlarinda belirgin diisiise neden olmustur (1,2).

Yenidoganlarda dogumsal kalp hastaligi insidansi1 %0.8 ile %1 arasinda
degisir (3). Dogumsal kalp hastalig1 bulunan bebeklerin %40 ila %50’sine ilk haftada
ve %50 ila %60’1ma ilk ayda tani1 konulmaktadir. Dogumsal kalp hastaliklarina erken

donemde tan1 konulmasi, cerrahi tedavinin basar1 sansini arttirmaktadir (4).

Dogumda umbilikal kordonun kesilmesiyle fetal dolasimdan yenidogan
dolagimina ge¢is ve uyum siireci baslar. Bu siirecte hemodinamik degisiklikler
meydana gelmeye devam etmektedir. Bu nedenle bazi1 dogumsal kalp hastaliklari,
ufiirim, siyanoz veya kalp yetmezligi ile iligkili belirtileri ve bulgular
gostermeyebilir. Dolayisiyla, dogumsal kalp hastaligi bulunan yenidoganlarin bir
kism1 dogum sonrasi fizyolojik uyum siireci tamamlanmadan taburcu edilebilir. Fetal
dolasimdan yenidogan dolasimina gecis ve uyum siirecinin gozlemlemek icin
fizyolojik degisiklikler takip edilmeli, doku oksijenlenmesi ve kanlanmasi
degerlendirilmelidir. Bu siiregte hicbir belirti ve bulgu vermeyen yenidoganlar,
duktus arteriozus/venozus kapandiktan sonra dolasim bozuklugu veya agir siyanoz

ile hastaneye bagvurabilir ve hatta aniden yasamlarin1 kaybedebilir (5).

Dokulardaki  oksijenlenmenin ~ ve  kanlanmanin  yeterli  olmasi
yenidoganlardaki yasamsal organlarin ¢alismasinda herhangi bir sorun olmadigini
gosterir (6). Oksijenlenme ve kanlanma diizeylerindeki diisiisiin olabildigince erken
belirlenmesi durumunda organ yetmezlikleri dnlenebilir ve mortalite azaltilabilir (7).
Nabiz oksimetre, dokulardaki oksijenlenmeyi degerlendirmek icin yaygin olarak
kullanilan ve girisimsel olmayan yontemlerden biridir. Nabiz oksimetre cihazinin
kolay ulasilabilir ve kullanilabilir bir gere¢ olmasi, tarama testi olarak

benimsenmesine olanak saglamaktadir (8). Pulse oksimetre ile kritik konjenital kalp

1



hastaliklar1 taramasinda Ozellikle yedi onemli hastalik saptanmasi planlanmistir.
Bunlar biiyiik arter transpozisyonu, Fallot tetralojisi, total pulmoner vendz doniis
anomalisi, trikiispit atrezisi, trunkus arteriyozus, hipoplastik sol kalp ve pulmoner
atrezidir (3).

Ulkemizde yenidoganlardaki dogumsal kalp hastaliklarmin taranmasi icin
nabiz oksimetre yontemi Onerilmektedir (9,10). Bu yontem, yenidogan uyanik ve
sakinken preduktal (sag el) ve postduktal (ayaklardan biri) oksijen satiirasyonu
Ol¢iimii yapilmasina, bu Ol¢iimlerin karsilastirilmasina dayanmaktadir. Sag elde ve
ayakta oksijen satlirasyonu degeri >%095, sag eldeki ve ayaktaki ol¢iim farki %3 ve
altinda ise yenidoganda dogumsal kalp hastalig1 diisliniilmez ve test tekrarlanmaz.
Sag el veya ayaktan Olciilen oksijen satiirasyonu degeri %90-94 arasinda veya ol¢tim
arasindaki fark >4 olarak saptanirsa nabiz oksimetre Olgiimlerinin bir saat sonra
tekrarlanmasi Onerilir. Tekrarlanan Olgiimler de benzer bigimde sonuglanirsa ileri
tetkiklerin yapilmasi gerekir. Sag elden veya ayaktan Olgiilen oksijen satiirasyonu
degerinin %89’un altinda saptanmasi durumunda en kisa siirede dogumsal kalp

hastalig1 bakimindan ileri degerlendirme yapilmasi gerekir (11).

Nabiz oksimetre, doku kanlanmasini basarili bir sekilde gosterse de oksijen
gereksinimi ve sunumu arasindaki korelasyonu o6lgmede yetersiz kalmaktadir. Bu
nedenle, yeni nesil nabiz oksimetrelerde mevcut olan ve fotoelektrik pletismografik
sinyallerden olciilen perfiizyon indeksi gelistirilmistir (12). Perflizyon indeksi,
probun cilde temas ettigi alandaki arteriyel kan akisini gosteren pulsatil sinyallerin
statik kan akisini gosteren ve pulsatil olmayan sinyallere olan yiizdesel oram ile

hesaplanir (13).

Yenidoganlarda dogumsal kalp hastaliklarinin taranmasi i¢in nabiz oksimetre
Olclimlerine perflizyon indeksinin eklenmesini 6neren ¢aligmalar yayimlanmistir (14—
16). Perflizyon indeksinin diisiik oldugu yenidoganlarda kritik sol kalp obstriiksiyonu
olabilecegi, dolayisiyla bu olgularda ¢ocuk kardiyolojisi konsiiltasyonu istenmesi ve

ekokardiyografi incelemesi yapilmasi gerektigi belirtilmistir (17).

Ekokardiyografi incelemesi, dogumsal kalp hastaliklarinin tanisinda altin
standart yontemdir. El ekokardiyografisi ise yenidoganlardaki dogumsal kalp

hastalig1 taramasinda kullanilabilen ve taginabilir olan bir cihazdir. Yenidogan ya da



cocuk sagligr hastaliklar1 uzmanlarina kisa ve pratik bir egitim programiyla el
ekokardiyografisi kullaniminin gretilmesi durumunda, yenidoganlardaki dogumsal
kalp hastaliklarinin tanisinda altin standart benzeri sonuclar elde edilebilir. El
ekokardiyografisi ile yapilan taramalar, fizik muayenede bulgu vermeyen yapisal

kalp hastaliklarinin erken tanisina katki saglayabilir.

Bu tez c¢alismasi, yenidoganlarda el ekokardiyografisi ile yapilan
kardiyovaskiiler degerlendirmenin, giincel uygulama olan nabiz oksimetre ile oksijen
satiirasyonu Ol¢limiinden daha giivenilir olup olmadigini arastirmak {izere
tasarlanmistir. Bu amagla, zamaninda diinyaya gelmis ve saglikli goriinen
yenidoganlarda gerceklestirilen nabiz oksimetre cihazi ile satiirasyonu 6l¢iimlerinin
ve el ekokardiyografisi incelemesinin dogumsal kalp hastaliklarinin erken teshisine
olan katkis1 arastirilmistir. Boylece nabiz oksimetre ve el kardiyografisi birlikte
kullanildiginda yenidoganlardaki dogumsal kalp hastaligi taramasinda etkin ve

giivenilir bir yontem olarak ortaya konabilecegi diistiniilmiistiir.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. YENIDOGAN DONEMIi

Dogumu takip eden ilk 28 giinliikk doneme ‘yenidogan donemi’ denir.
Insanlarda gebelik siireci son adet tarihinden itibaren ortalama 280 giin veya 40 hafta
olarak kabul edilir. Yenidoganlar uterusta gegirdikleri haftalarina gore; preterm, term
ve postterm olarak siniflandirilir. Gebeligin 37+6. haftasindan 6nce dogan bebeklere
preterm; 38-42. gebelik haftas1 arasinda dogan bebeklere term (miadinda/zamaninda
dogmus) ve 42. gebelik haftasi tamamlandiktan sonra dogan bebeklere ise postmatiir
denilmektedir (18). Diinya Saglik Orgiitii, yenidoganlar1 28. hafta ve Oncesinde
doganlar (¢cok kiiciik preterm), 32. gebelik haftasindan 6nce doganlar (kiiciik
preterm), 32-33+6. gebelik haftasinda doganlar (orta-ge¢ preterm) ve 34-36+6.
gebelik haftast arasinda doganlar (ge¢ preterm) olarak gruplandirir (18,19).
Yenidogan donemi, uterus dis1 yasam kosullarina uyum saglamak amaciyla islevsel
degisikliklerin meydana geldigi bir gecis donemidir. Gegis siirecindeki islevsel
degisikliklerin en 6nemlileri kalbi ve akcigerleri etkiler. Bu degisiklikler, amniyon
stvist ile dolu akcigerlerin bosalip gaz degisimi yapabilir sekle gelmesi, eriskin tipi
dolagimin saglanmasi, uygun viicut 1sisinin ve metabolik homeostazin olusmasi

seklinde siralanabilir (20,21).
2.2. FETAL DOLASIMDAN YENIDOGAN DOLASIMINA GECI$

Fetal dolagim ile yenidogan dolagimi birbirinden oldukga farklidir. Fetus gaz
aligverisi icin akcigerler yerine plasentayr kullanir. Plasenta araciligiyla, fetal ve
maternal dolagim olarak ayr1 ayri1 fonksiyonlari siirdiiriir (22). Fetusta sag ve sol
dolagimlar erigkinlerden farkli olarak ara baglantilar icerir. Bu baglantilar; duktus
venozus, duktus arteriozus ve foramen ovale olarak adlandirilir. Fetal akcigerler gaz
degisiminde gorev almadiklar1 i¢in pulmoner vazokonstriksiyon s6z konusudur ve bu
nedenle pulmoner direng yiiksektir. Yiiksek pulmoner direng, diisiik sistemik ve
plasental diren¢ ve acik duktus arteriozus nedeniyle fetal yasamda akcigerlerin

kanlanmasi azalmistir (23).
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Sekil 1. Fetal dolasim (A) — Yenidogan dolasimui (B) (5).

Plasentadan gelen temiz kan tasiyan umbilikal ven, fetusun abdomenine
girdikten sonra duktus venosus ile inferior vena kavaya ulasir. inferior vena kava
aracilifiyla kalbe donen ve oksijen orani azalmis kanla, umbilikal venden gelen ve
oksijen orani yiiksek olan kan tamamen karigmaz. Umbilikal venden sag atriuma
gelen kan, foramen ovale yoluyla sol atriuma geger. Inferior vena kava araciligiyla
sol atriuma gegen ve oksijen orani daha diisiik olan kan, sag ventrikiile geger (Sekil
1). Sag ventrikiilden ¢ikan kanmn yaklasik %90't duktus arteriozus araciligiyla
akcigerlere ugramadan aortaya gecer. Umbilikal venin tasidigi kan foramen ovale
yoluyla sol atriuma gegerken, pulmoner venden gelen akimin da etkisiyle, oksijen
miktar1 diiser. Pulmoner venden gelen ve oksijen orani diisiik olan kanla umbilikal
venden gelen ve oksijen orani yiiksek olan kan, aortaya dokiiliir. Ardindan koroner
ve karotid arterler yoluyla beyin ve kalp kanlanir (24). Fetus kalp debisinin yaklasik
% 40"n1 plasentaya gonderir (Sekil 2).
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Sekil 2. Fetal dolasim semasi ve bolgesel oksijen satiirasyonu (%) (5).

SVC: Superior vena kava, D. venozus: Duktus venozus, U. arter: Umbilikal arter, U. Ven: Umbilikal
veni, VCI: Inferior vana kava; T. VCI: Torasik inferior vana kava, A. VCI: Abdominal
inferior vena kava

Plasentadaki parsiyel oksijen basinci (PO,) ortalama 20-30 mmHg gibi diisiik
bir degerde olmasina ragmen fetus icin yeterlidir. Bu diisiik basinca ragmen dokular
yeterli miktarda oksijenlenir ve anaerobik metabolik yolaklarin kullanilmasina gerek
kalmaz. Plasenta ile fetus arasinda koprii gorevi géren umbilikal vendeki PO, degeri
ortalama 20-40 mmHg’dir. Doku oksijenlenmesinin uyum mekanizmalarindan bir
digeri ise fetal dokularin kanlanma hizidir. Fetal dokulardaki kanlanma hizi, yetiskin
dokulardaki kanlanma hizindan yiiksektir. Kan dolasgimindaki hizlanma, fetustaki
diisiik oksijen satiirasyonunu ve fetal hemoglobinin yiiksek oksijen afinitesini telafi
eder. Fetusun oksijen gereksinimi, yenidoganin oksijen gereksinimine kiyasla
oldukca azdir. Solunum c¢abasi sinirli oldugundan yenidoganda oksijen tiiketimi

yoktur veya ¢ok azdir.

Fetusun parsiyel karbondioksit basinct (PCO;) yenidoganin ve yetiskinin
PCO; degerinden daha yiiksektir. Fetal PCO,’in anne kanindaki PCO;’den yiiksek
olmast nedeniyle, karbondioksitin fetustan plasentaya gecisi kolaylasir. Bundan
baska, gebelige bagli maternal hiperventilasyon ve goreceli hipokarbi ile fetustan
karbondioksitin uzaklastirilmasi hizlanir. Bu durum, “Bohr etkisi” olarak
tanimlanmistir (24). Fetiisiin sag ve sol ventrikiil basinglar esittir. Pulmoner arter
basincit da aorta basincina gore yliksektir. Sag ventrikiiliin daha genis olmasi1 ve
Ozellikle gebeligin son ii¢ ayinda duktus arteriozus ¢capinin giderek kiigiilmesi sonucu

aortadaki basing artar (25).



Dogum sonrast donemde meydana gelen ilk degisiklik, plasentaya olan kan
akiminin kesilmesidir. Bunun sistemik dolasima etkileri, direncin iki katina ¢ikmast;

aorta, sol ventrikiil ve sol atrium basing¢larinin artmasi seklinde siralanabilir.

[k soluk ile pulmoner arter basinci, sag ventrikiil ve sag atrium basinglari
azalir. Sag atriumdaki basing azalirken sol atriumdaki basing yiikselir ve yeni
gradient farki ortaya c¢ikar. Bu fark nedeniyle, fetal donemde foramen ovale
nedeniyle sag atriumdan sol atriuma dogru olan kan akimi tersine doner ve sol
atriumdan sag atriuma dogru olur. Akis yoniindeki bu degisiklik, foramen ovalenin
tistiindeki kapak¢ig1 kapatir ve bdylece atriumlar arast gecis sonlanir. Ikinci
degisiklik, akcigerlerin genislemesi ve bu genislemeye bagli olarak, fetal dolasimda

yiiksek olan pulmoner vaskiiler direncin diismesidir (26,27).

Sagliklt bir yenidoganda duktus arteriozus birkag saat ile giin arasinda
degisebilen siire boyunca ac¢ik kalir. Duktus arteriozus, genelde 10-15. saatte
fizyolojik, 1-8. giinlerde fonksiyonel, 1-4 ay i¢inde anatomik olarak kapanir. Duktus
arteriozusun kapanma mekanizmasi heniiz bilinmemekle birlikte dogum sonrasi
oksijen basincindaki artis nedeniyle oldugu diisiiniilmektedir. Bir baska varsayim,
vazodilatasyon etkisi olan prostaglandinleri {ireten plasentanin yerinden ayrilmasiyla
ve akcigerlerin dolasima etkin olarak katilmasiyla prostaglandin E ve prostaglandin

I, (prostasiklin) konsantrasyonlarindaki azalmadir (28).
2.3. HEMODINAMIK IZLEM

Hemodinami, “kardiyovaskiiler sisteme ait oksijen tasima kapasitesinin ve
dokunun otoregiilasyon yeteneginin hedef organin normal fonksiyon gormesini
saglamas1” seklinde tanimlanabilir (5). Hemodinami degerlendirilirken kapiller
dolum zamani, kalp hizi, nabiz dolgunlugu, kan basinci, cilt goriiniimii, idrar ¢ikis
hizi, fiziksel etkinlik durumu ve kan gazi degerlendirmesi gibi parametreler dikkate

alinir (Tablo 1).

Hemodinamik izlemin ilk basamagi; solunum sayisi, kan basinci, viicut
sicakligl, kalp ritmi, oksijen satiirasyonu ve perfiizyon indeksi gibi yasamsal
bulgularin monitdrizasyonudur. Monitorizasyon, hastaya ait fizyolojik parametreler
acisindan nesnel ve standart bir degerlendirme yapilarak klinik belirtilerin miimkiin

oldugunca erken belirlenmesini ve tedavi edilmesini saglar (29). Monitorizasyon,
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viicutta meydana gelen biyofiziksel degisiklikleri 6lgmeyi ve goriintiilenebilir hale

getirmeyi amagclar (30,31).

Tablo 1. Hemodinamik dengedeki klinik 6lgiitler ve etkileyen faktorler (5)

Klinik Degerlendirme Patofizyoloji Etkileyen diger faktorler

Tasikardi Kardiyak debiyi arttirmak igin gerekir. ilaglar, agr1, ates, ajitasyon

S}.st"ohli }(ill’l basinci Kardiyak debinin azaldigini gosterir. Dogum sonrasi gecis dénemi, sol-sag
distikligi sant

Diyastolik kan basinci Sistemik damar direncinin ve dnyiikiiniin Dogum sonrasi gecis dénemi, sol-sag
disiikligi azaldigin1 gosterir. sant

Kapiller dolum zamant Derinin vazokonstriiksiyonu Tleri derecede degiskenlik gosterir.

uzamasi

Ortam 15181 ve 1s1s1, viicut 1s1s1,

lukl krosiyanoz Derini konstriiksi L .
Solukluk/akrosiyano erinin vazokonstriiksiyonu derinin tonusu, anemi

Serebral kan akiminin ve perfiizyonun

Letarji Sedatif ilaglar, menenjit, konviilsiyon
azalmasi
Idrar miktarinda azalma Bobrek kan akiminin azalmasi BoPrek patoloplen, gegiet
degisiklikler
3 - . . Bazi dogumsal metabolizma
Laktat yiiksekligi Anaerobik metabolizma bozukluklart, hemoliz, glukoneogenez
Metabolik asidoz Anaerobik metabolizma Ggiegpmis bobreklerden bikarbonat

kayb1

Fizik muayene, yenidoganlarin hemodinamik durumunu degerlendirmek icin
yetersiz kalabilir. Boyle bir durumda, hemodinamik monitdrizasyon uygulamak
gerekir. Hemodinamik monitdrizasyon, yenidoganlardaki kardiyovaskiiler sorunlarin
hizli bir sekilde fark edilip zamaninda tedaviye baslanmasina olanak verir. Doku
kanlanmasindaki bozukluklarin uygun zamanda diizeltilmesi ile mortalite ve
morbidite azaltilabilir (7,13). Doku oksijenizasyonunu degerlendirmek amaciyla
oksijen satiirasyonu ol¢timii yapilabilir. Oksijen satiirasyonu 6l¢limii i¢in girisimsel
olmayan, kolay ulasilabilir, glivenilir, duyarli, segici ve ucuz bir yontem secilmelidir.
Olgiilen  veriler kaydedilebilmeli, kolay yorumlanabilmeli ve gerekirse

yinelenebilmelidir (32).
2.4. KLINiK DEGERLENDIRME

Bir yenidoganin hemodinamisi hakkinda bilgi sahibi olmak i¢in yalnizca
klinik gozlem, fizik muayene ve kan basmci Ol¢limi artik yeterli degildir.
Ekokardiyografi ile kalp islevleri ve damar direnci degerlendirilirken near infrared

spektroskopi) kullanilarak dokularin oksijen tiiketiminin hesaplanabilir (5).

Dolasim yetmezligi ve sok tablosunda arterlerde vazokonstriksiyon meydana
gelir. Vazokonstriksiyon sonucu organ ve doku kanlanmasi ve buna bagli olarak

oksijenlenme azalir. Kan basicinin diigmesine ve perfiizyonun azalmasina ragmen



beyinde, kalpte ve adrenal bezde vazomotor otoregiilasyon mekanizmalari ile oksijen
sunumu devam ettirilmeye c¢alisilir. Sempatik uyaranlarin artigi, derinin kanlanmasini
ve cilt sicakligin1 azaltir. Cevre dokularin kanlanmasi degerlendirilirken kapiller
dolum zamam ve cilt sicakligi dikkate alinmalidir. Kanlanma azaldiginda kapiller
dolum zamani1 uzar, deri ve ekstremiteler sogur (33). Tirnak yatagina uygulanan baski
sonrasinda kanin tirnak yatagina ii¢ saniye icinde geri dolmasi beklenir. Bu siire ii¢
saniyeden uzun siirdiigiinde, kapiller geri dolum zamanindaki uzamadan ve kapiller
damar yatagindaki kanlanmanin azalmasindan bahsedilir (34). Yenidoganlarin
ekstremiteleri genellikle soguk oldugu i¢in kapiller dolum zamani uzamis olarak

bulunabilir (7).
2.5. DOKU PERFUZYONUNUN DEGERLENDIRILMESI

Dokulardaki oksijenlenmeyi dogrudan o6lgmek miimkiin degildir. Klinik
uygulamalarda doku oksijenlenmesini degerlendirmek icin kan gazi, kan laktat
diizeyi ve oksijenden tiirevli iirlinler gibi klasik yontemler tercih edilir. Homeostatik
kompanzasyon mekanizmalari ve anaerobik metabolizma devreye girmeden,
hemodinamik  monitorizasyon ile doku  oksijenizasyonu-perfiizyonundaki

degisiklikler kaydedilebilir (13).
2.5.1. Nabiz Oksimetre

Ik kez 1935 yilinda, Carl Matthes transluminasyon gdsteren dokularda
hemoglobin oksijen satiirasyonu Ol¢en bir alet gelistirdi (35,36). Glen Millikan,
1940’larin  baslarinda, yiiksek irtifada ucan pilotlarin hemoglobin satiirasyonu
Ol¢iimlerini yapabilmek bir alet tasarlad1 ve bu alet i¢in oksimetre terimini kullandi
(37,38). Ancak kulaga takilan ve biiylik boyutlarda olan bu cihaz, yaniklara neden
olabilmekteydi (39). Ik kez, 1951 yilinda, ameliyat siiresince dokulardaki
oksijenlenmeyi izlemek in vivo oksimetreden yararlanildi (40). Severinghaus, 1960
yilinda, sicakligi arttirilmis deriden elektrotu araciligr ile 130 mmHg iistiindeki PCO,
degerini Olgmeyi basarmustir (35). SensOr aracilifiyla ile deri bolgesel olarak

1sitildiginda kan gazlar dlgiilebilir ve arteriyel PO, degerinin belirlenebilir (41).

Nabiz oksimetrenin birincil amaci, yenidoganlarda azalan veya artan
oksijenlenmenin olumsuz etkilerinden korunmaktir. Azalan veya artan oksijenlenme

herhangi bir klinik belirtiye sebep olmadan Once arteriyel oksijen satiirasyonundaki
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diisiis belirlenir ve uygun 6nlemler alinirsa morbidite ve mortalite azalir. Bu nedenle,
nabiz oksimetre kullanimi yayginlagmistir (42). Ulasilmasi, kullanilmasi ve taginmasi
kolay olan nabiz oksimetrelerin, yenidogan derisinde termal yaralanmaya yol agma
riski de c¢ok diisiiktiir (43-46). Bu 6zelliklerinden dolay1r nabiz oksimetreler ¢abuk
benimsenmis ve 1987°den bu yana yogun bakim iinitelerinde ve ameliyathanelerde

hasta siklikla kullanilir hale gelmistir (47,48).

Nabiz oksimetre, 1s1 veya radyasyon yaymayan ve girisimsel olmayan bir
cihazdir. Klinik pratikte uzun yillardir oksijen satiirasyonu ve kalp hizim1 6lgmek
amactyla kullanilmaktadir. Kapiller damarlar ve deri arasindaki karbondioksit ve
oksijen gecisi difiizyon ile saglanir. Sensorler araciligiyla deri 1sitilip nemlendirilirse
gaz diflizyonu i¢in daha gegirgen bir hal alir (21). Nabiz oksimetrenin ¢aligsma ilkesi
Lambert-Beer kanununa dayanir. Bu kanuna gore, maddenin uzunlugu ve
konsantrasyonu arttik¢a iginden gecen 1s18in giicii azalir. Nabiz oksimetre problari
genellikle parmaklarin distal falanksina yerlestirilir ve probun 15181 damar yatagini
aydinlatir. Fotodedektorler damarin yatagindan gegen 1s18in siddetini ve 1$181n
emilme miktari Olgerek kaydeder. Bu sirada, hemoglobin tarafindan emilen 151k
miktarlar1 Ol¢iiliir (49). Oksihemoglobin ile deoksihemoglobinin degisik dalga
boylarindaki 15181 emme derecesi farklilik gosterir (50). Oksihemoglobin kiziltesi
15181 (960 nm) daha 1yi emerken deoksihemoglobin kizil 15181 (660 nm) daha iy1 emer
(Sekil 3). Olgiilen bu degerler, rakamlara cevrilir. Oksimetreler yalnizca arterlerdeki
kan akiminda bulunan oksijen satiirasyonunu Olgerken venlerdeki ve dokulardaki

oksijen satiirasyonunu 6l¢mez (51).

Yeni nesil nabiz oksimetre cihazlar iki dalga boyu yerine yediden fazla dalga
boyu 6lgebilir. Bu cihazlar, arteriyel PO, 6l¢limiine ek olarak karboksihemoglobin,

methemoglobin ve total hemoglobin 6lgtimlerine imkan verir (52).
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Sekil 3. Oksihemoglobin ve deoksihemoglobinin 1s1k emilimleri (51)

Sonug olarak, sabit bir hemoglobin konsantrasyonu ve 1s1k dalga boyunda,
nabiz oksimetre probunun uygulandigi bolgedeki PO,, 151k emiliminin logaritmik
fonksiyonu ile oOlciiliir (50). Problar hareket ve basing dalga farkliliklarindan
etkilendigi i¢cin 3-10 saniye araliklarla Olglimlerin ortalamasi alinarak monitore
yansitilir (53). Cevresel dolagimda bolgesel farkliliklar olacagindan, nabiz oksimetre
probu, doku ve organ kanlanmasmin iyt oldugu bdlgelere uygulanmalidir.
Yenidoganlar i¢in en uygun bdlgeler; parmak ucu, el ve ayak bilekleri olarak

belirlenmistir (52).

Doku kanlanmasinin azalmasi ve nabiz dalgalarimin yetersizligi, nabiz
oksimetre ile yapilan Olglimlerde yanlighiga neden olabilir. Ritim bozukluklari,
hipotermi, hipotansiyon veya duygudurum degisiklikleri gibi nabzin zayifladig
durumlarda sinyaller iyi Olciilemez (54). Nabiz oksimetreler hiperpigmentasyonu
bulunan ve koyu cilt rengine sahip kisilerde hipoksi gelismesi durumunda oksijen
satiirasyonunu gercek Olgiime gore daha yliksek goOsterebilir. Anemik hastalar,
oksijen tasiyan hemoglobin molekiilleri azaldigi1 igin normal arteriyel PO,
degerlerine ragmen hipoksik saptanabilirler. Giines 15181, fototerapi ve ameliyathane

1s1klart gibi kaynaklar ve ses kirliligi de oksijen satiirasyonu ol¢timlerinde hatalara
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yol acabilir. Nabiz oksimetre ile arteriyel oksijen satiirasyonu ve kalp tepe atimi
izlenebilir. Ancak, nabiz oksimetre, oksijen kullanimi, miks vendz oksijen
satiirasyonu, atim hacmi ve kalp debisi hakkinda fikir vermez (55). Ol¢iim igin
bekleme siiresi kisa olan, siirekli Olgiim olanagr saglayan ve satiirasyon
degisikliklerini anlik gosterebilen nabiz oksimetrelerin giincel modelleri, hareketten,

sesten ve 1siktan daha az etkilenmektedir (53).
2.5.2. El Ekokardiyografisi

El ekokardiyografisi, son 10 yil igerisinde, ¢ocuklarin kardiyolojik
muayenesinde  steteskopun yerini almaya baslamistir (56-58).  Standart
kardiyografiden farki, ayrintili bir degerlendirme yapmaktan ¢ok romatizmal kalp
hastalarini taramak ve sik goriilen dogumsal kalp hastaliklarini saptamaktir (59-62).
Bu nedenle, yenidogan yogun bakim birimlerinde ve kalp cerrahisi sonrast yogun

bakim iinitelerinde kullanima girmistir.

Dogumsal sol kalp hipoplazisi nedeniyle uygulanan cerrahi onarim sonrasi
ortaya ¢ikan sag ventrikiil sistolik islev bozuklugu ve trikiispit yetersizligi erken
donemde tanimlandiginda hastalarin medikal tedaviye daha iyi yamit verdigi
bilinmektedir. Bu kapsamda yapilan bir calismada, fizik muayenenin yetersiz
kalmas1 ve klasik ekokardiyografinin pratik kullanimindaki kisitlilik sebebiyle el
ekokardiyografisinden basariyla yararlanilmistir (63). El ekokardiyografisi kullanimi
konusunda kisa siireli egitim verilen yenidogan uzmanlarinin ve ¢ocuk
kardiyologlarinin, yogun bakim biriminde gozlemlenen ve terme yakin diinyaya
gelmis olan yenidoganlardaki genis patent duktus arteriozus (PDA) varligim
basartyla taniyabildigi gosterilmistir (64). Benzer bir ¢alismada, ¢ocuk kardiyolojisi
poliklinigine tifiiriim ve gdgiis agris1 gibi belirtilerle yonlendirilen hastalara sirasiyla
fizik muayene, el ekokardiyografisi ve klasik ekokardiyografi yapilmistir. Bu
calismada, fizik muayeneye gore el ekokardiyografisinin daha pratik, kullanish,
givenilir ve etkin oldugu gosterilmistir (62). Klasik ekokardiyografi ve el
ekokardiyografisinin karsilastirildigi baska bir ¢alismada, sol ventrikiil fonksiyon
Olctimleri, kapak darligi ve efiizyon degerlendirmeleri arasinda fark bulunmadig:
ancak kapak yetmezliklerinde el ekokardiyografisinin daha yiiksek degerler verdigi
goriilmiistiir (57). Diger bir calismada da kisa stireli egitim alan iki hemsireye, dnce

el ekokardiyografisi ile daha sonra ise klasik ekokardiyografi ile romatizmal kalp
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hastalig1 taramasi yaptirilmistir. El ekokardiyografisi duyarliliginin %90 oldugu
gosterilmig, ancak bazi mitral yetmezliklerin atlandigi ve mitral yetmezlik jet
akimlarinin daha kisa olarak olgiildiigi bildirilmistir (65). Benzer bir calismada,
latent romatizmal kalp hastaligi bulunan olgularda el ekokardiyografisi ile yapilan

Olctimlerin %98.7 duyarlilia sahip oldugu saptanmistir (66).

Ozetle, yiiksek duyarliligi nedeniyle, el ekokardiyografisinin dogumsal ve
romatizmal kalp hastaliklar1 i¢in uygulanan tarama programlarinda yer alabilecegi

Oongoriilmektedir.
2.6. DOGUMSAL KALP HASTALIKLARI

Dogumsal kalp hastaliklari, kardiyovaskiiler sistemin yapisal ve islevsel
anomalileridir (67). Bu hastaliklar, ¢ocukluk déneminde ortaya ¢ikan morbidite ve
mortalitenin en dnemli sebebidir. Dogumsal kalp hastaligi nedeniyle tedavi goren
bireylerde fiziksel, gelisimsel ve bilissel sorunlar nedeniyle dmiir boyu tibbi destek

gerekebilir (68).
2.6.1. Epidemiyoloji

Dogumsal kalp hastaliklari, tiim canli dogumlarim %0.8 ila %1’inde
gorilmektedir (69). Orta ve agir siddette dogumsal kalp hastaligi, canli dogumlarin
%0.6 ila %0.8 kadarim1 etkilemektedir (70). Tan1 ve tedavi olanaklarindaki tiim
gelismelere ragmen dogumsal kalp hastaliklar1 yenidogan oliimlerinin %7’sinden
sorumludur ve yenidogan 6liimlerine yol acan dogumsal sebeplerin en dnemlisidir
(71,72). Olii dogumlarda %3-4 ve abortuslarda %10-25 arasinda degisen oranlarda
dogumsal kalp hastaligi goriilmektedir (23,73). Dogumsal kalp hastaligi bulunan
yenidoganlarin %40 ila %50 kadarmma yasamin ilk haftasinda ve %50 ila %60
kadarina yasamin ilk ayinda teshis konulabilmektedir (23).

Ventrikiiler septal defekt (VSD), en sik goriilen dogumsal kalp hastaligidir
(73). Daha sonra, sirasiyla atrial septal defekt (ASD), PDA, Fallot tetralojisi,
pulmoner stenoz, biiyiik arter transpozisyonu, aort koarktasyonu ve atrioventrikiiler
septal defekt gelmektedir. VSD ve ASD, en sik goriilen asiyanotik dogumsal kalp
hastaliklar1 iken Fallot tetralojisi ve biiylik arter transpozisyonu en sik goriilen

siyanotik kalp hastaliklaridir (Tablo 2).
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Tablo 2. Dogumsal Kalp Hastalig1 Sikliklar1 (72)

Lezyon Sikhik (%)
Ventrikiiler Septal Defekt 25-30
Atrial Septal Defekt (Sekundum tip) 6-8
Patent Duktus Arteriozus 6-8
Aort Koarktasyonu 5-7
Fallot Tetralojisi 5-7
Pulmoner Stenoz 5-7
Aort Stenozu 4-7
Diizeltilmis Biiyiik Arter Transpozisyonu 3-5
Hipoplastik Sol Kalp Sendromu 1-3
Total Pulmoner Vendz Doniis Anomalisi 1-2
Trunkus Arteriozus 1-2
Trikispit Atrezisi 1-2
Tek Ventrikiil 1-2
Cift Cikigh Sag Ventrikiil 1-2
Digerleri 5-10

2.6.2. Etiyoloji

Dogumsal kalp hastaliklarinin etiyolojisi net olarak anlasilamamistir.
Kanitlanamamistir. Genetik ve ¢evresel etkenlerin yol actig1 ¢ok etkenli bir hastalik
oldugu diistintilmektedir (72,74). Dogumsal kalp hastaliklarinin sadece %31, fetal
alkol sendromu ve gebeligin ilk {i¢ ayinda gegirilen rubella enfeksiyonu gibi ¢evresel

etkenlerden kaynaklanir.

Dogumsal kalp hastaliklarina sebep oldugu bilinen kromozom bozukluklari
ve genetik sendromlar arasinda trizomi 13, 21 ve 18, DiGeorge sendromu, Turner
sendromu, Williams sendromu, Noonan sendromu, CHARGE birlikteligi (go6z
kolobomu, kardiyak anomaliler, gelisim geriligi, koanal atrezi, bobrek anomalileri,
kulak anomalileri ve sagirlik) yer almaktadir (Tablo 3) (72). Atrioventrikiiler septal
defekt tamist1 konulan ¢ocuklarin %75’inde trizomi 21 (Down sendromu)
bulunmaktadir. Trizomi 13 (Patau sendromu) ve Trizomi 18 (Edward sendromu),
VSD ve ASD ile yakindan iligkilidir. Noonan sendromunda en sik goriilen dogumsal
kalp anomalisi pulmoner stenoz iken tetrazomi 22p (kedi goz sendromu) total
pulmoner vendz doniis anomalisine neden olabilir. Turner sendromu (45, X0), sol

kalp obstriiksiyonu ile iliskilidir (75).
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Tablo 3. Kromozom bozukluklarindaki dogumsal kalp hastaliklar1 (72)

Hastalik Kromazomal Konjenital Kalp Hastalig1 Sik Goriilen Konjenital Kalp
astali .
Anomali Insidansi Hastaliklart
Patau Sendromu Trizomi 13 %90 Ventrikiiler/Atrial septal defekt
Edward Sendromu Trizomi 18 %99 Ventrikiiler/Atrial septal defekt
. . Atrioventrikiiler/Ventrikiiler septal
Down Sendromu Trizomi 21 %50
defekt
. Ventrikiiler septal defekt, Patent duktus
Cri du chat sendromu 5p- %25 .
arteriozus
Turner Sendromu 45X0 %35 Aort koarktasyonu

Annede diabetes mellitus, sistemik lupus eritematozus ve fenilketoniiri gibi
hastaliklarin  bulunmasi, gebelik esnasinda anti-konviilzan ajanlarin, lityum,
talidomid ve kumadin gibi ilaglarin kullanimi, dogumsal kalp hastaliklarinin %2 ila
%4 kadarindan sorumludur (72,74). Annedeki diyabet, ¢ift ¢ikish sag ventrikiil,
biiyiik arter transpozisyonu ve Fallot tetralojisi gibi konotrunkal defektlerle yakindan
iliskilidir. Gebelikte gecirilen viral enfeksiyonlar da dogumsal kalp bozukluklarinin
olusmasinda etkilidir (76). Gebeligi esnasinda sigara icen kadinlarin ASD veya VSD
bulunan bir bebek dogurma olasiligr %44 oraninda artmistir (68). Birinci derece
akrabada dogumsal kalp hastaligi bulunmasi, riski li¢ kat arttirmaktadir (77).
Dogumsal kalp hastalig1 bulunan akraba sayisi iki ise risk %20 ila %30 olmaktadir.
Bu nedenle, fetal ekokardiyografi yliksek riskli hastalar i¢in teshis koymada yardimci
olabilir (72). Cocugunda dogumsal kalp hastaligi bulunan ebeveynlerin sonraki

gebeliklerini planlamadan 6nce genetik danigmanlik almasi 6nerilir (78).
2.6.3. Simiflandirma

Dogumsal kalp hastaliklari, siddetine gore klinik olarak O6nemsiz, klinik
olarak 6nemli ve kritik 6neme sahip basliklar1 altinda ii¢ gruba ayrilir. Klinik olarak
Onemsiz grupta anatomik kalp anomalisi vardir ve tedavi gerektirmez. Bu grupta
kiigiik VSD, ASD ve hafif pulmoner stenoz yer alir. Klinik olarak 6nemli dogumsal
kalp hastaligi bulunan olgularda kalp islevleri etkilenmistir ama kardiyovaskiiler
kollaps goriilme ihtimali diisliktlir. Bunlar VSD, AVSD, ASD ve iyi pulmoner arter
anatomili Fallot tetralojisidir. Kritik dneme sahip dogumsal kalp hastaliklar1 ihmal
edilirse ve/veya tedavisinde gecikilirse kardiyovaskiiler kollaps ile karsilasilabilir.
Kritik 6neme sahip dogumsal kalp hastaliklar1 aort koarktasyonu, trunkus arteriozus,

biiyiik arter transpozisyonu, aort stenozu, hipoplastik sol kalp sendromu, pulmoner
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atrezi, trikiispit atrezisi ve total pulmoner vendz doniis anomalisi olarak siralanabilir.
Sayilarin hastaliklarin ¢ogu duktus arteriozus bagimlidir. Kalp hastaligi olan
yenidoganlardaki belirtiler ve bulgular dikkate alindiktan sonra %100 oksijen
verilerek hiperoksi testi uygulanir ve arteriyel PO, degerine gore siyanotik ve
asiyanotik siniflandirmasi yapilir (Tablo 4). Diger fiziksel bulgular ve laboratuvar

testleri ile daha ileri bir siniflama yapmak da miimkiindiir (79).

Tablo 4. Dogumsal kalp hastaliklarinda siniflama (23)

Asiyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar: Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar
Sol-Sag Santh Pulmoner Kan akimi Azalms
Ventrikiiler Septal Defekt Fallot Tetralojisi
Atriyal Septal Defekt Pulmoner Atrezi
Patent Duktus Arteriozus Trikiispit Atrezisi

Pulmoner Darlik ve Ventrikal Septum Defekti ile birlikte olan

Biiyiik Arter Transpozisyonu

Obstriiktif Lezyonlar Pulmoner Kan Akimi Artms
Aort Darlig Biiyiik Arter Transpozisyonu
Aort Koarktasyonu Trunkus Arteriyozus
Pulmoner Darlik Tek Ventrikiil

Total Pulmoner Ven6z Doniis Anomalisi

2.6.4. Asiyanotik Dogumsal Kalp Hastaliklar:

Asiyanotik dogumsal kalp hastaliklarinda arteriyel oksijen satiirasyonu
normal sinirlarda seyreder. Dolayisiyla, bu hastaliklara sahip olgularda siyanoz ya
yoktur ya da hafif olarak gozlemlenir. Asiyanotik dogumsal kalp hastaligi bulunan
olgulara hiperoksi testi uygulandiginda PO, >100 mmHg olarak olgiiliir (80).
Asiyanotik dogumsal kalp hastaliklari, soldan saga santli ve obstriiksiyonlu olarak
ikiye ayrilir. Soldan saga santli asiyanotik dogumsal kalp hastaliklarina 6rnek olarak
ASD, VSD, PDA, atrioventrikiiler septal defekt, parsiyel vendz doniis anomalisi ve
aortopulmoner pencere verilebilir. Obstriiksiyonlu asiyanotik dogumsal kalp

hastaliklar1 ise pulmoner stenoz, aort stenozu ve aort koarktasyonudur (72).
2.6.4.1. Ventrikiiler Septal Defekt

VSD, sag ve sol ventrikiilleri ayiran interventrikiiler septumun anatomik
biitlinliigiinii bozan bir anomalidir. Siklig1, her 1000 canli dogumda 1.5-2’dir (81).
Dogumsal kalp hastaliklarinin %25’inin olusturur (82). En yaygin dogumsal kalp
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anomalisi olan VSD, tiim major anomalilerin yaklagik iicte birini meydana getirir

(83). VSD, bebeklik doneminde goriilen liimlerin %4.2'sinden sorumludur (84).

Interventrikiiler septum morfolojik olarak dért boliimden meydana gelir.
Bunlar, muskiiler yapidaki ventrikiil giris yolu (inlet), trabekiil, ventrikiil ¢ikis yolu
(outlet) ve fibroz yapidaki membrandz septum olarak siralanabilir. VSD,
interventrikiiler septumun herhangi bir yerinde goriilebilir. Bu kalp anomalisi,
perimembrandz veya muskiiler olabilir (23). Perimembranéz VSD, en sik goriilen
tipidir. Olgularin %80’ini etkiler. Atrioventrikiiler kapak (inlet) tipi, trabekiiler
(basit) tip ve subpulmonik uzanimli (outlet tip) olabilir. Muskiiler VSD ise kenarlari

tamamen septumun muskiiler kesimi i¢inde kalan bir anomalidir.

Kiiciik VSD olgularinda defekt capt 4 mm’den kiigiiktiir. Bu defektlerde
soldan saga sant miktar1 kiigiiktiir. Bu yiizden erken donemde klinik belirti vermez;
kalpte hipertrofi ve dilatasyon olusmaz. Pulmoner damar yatagi normal oldugu i¢gin
pulmoner hipertansiyon goriilmez. Bu defektte saptanabilen tek klinik bulgu,
ifiirimdiir. Hastalar genellikle baska bir nedenle doktora bagvurduklar1 sirada veya
rutin muayene sirasinda iiflirim duyulmasi ile tani alir (12). Orta VSD’lerde defekt

cap1 4-6 mm arasindadir.

Orta biiyiikliikte VSD, 4-6 mm ¢apa sahiptir. Bu defektte soldan saga sant
artmaya baslar, dolayisiyla sol ventrikiil yiiklenir ve sol ventrikiil hipertrofisi baslar.
Ana pulmoner arter, sol atrium ve sol ventrikiil genisler. Pulmoner basing hafif
yiikselmistir. Hastada carpinti, terleme, ¢abuk yorulma, sik tekrarlayan akciger

enfeksiyonu ve kalp yetmezligi gibi klinik bulgular ortaya ¢ikar.

Biiyiik VSD olgularinda defekt capt 6 mm’den biiyiiktiir. Bu durumda soldan
saga sant siddetlenir. Pulmoner arter, sol atrium ve sol ventrikiil genisler; pulmoner
basing ve direng artar. Pulmoner basing, sistemik basinci gegince sant tersine doner.
Tan1 ve tedavi gecikirse pulmoner hipertansiyon ortaya ¢ikar ve geriye doniisiimsiiz
Eisenmenger sendromu gelisir (85). Genis defekti olan hastalarda pulmoner damar
direncinin azalmasiyla pulmoner dolasim hizlanir. Hastalarda kilo alimi azalir;
pulmoner 6dem, takipne, retraksiyon, ral, hepatomegali ve galo ritmi gibi kalp

yetmezligi belirtileri saptanir (86).
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VSD ile iliskili klinik bulgular, intrakardiyak sant hacmine gore bagl olarak
ortaya ¢ikar. VSD boyutu ve yerlesimi, intrakardiyak sant hacmi tizerinde etkisizdir.
Ote yandan, VSD yerlesimi, atrioventrikiiler kapak eklerinin ve semilunar kapaklarin

kendiliginden kapanmasi ihtimali nedeniyle 6nem arz eder (87).

VSD olgular1 genellikle rutin fizik incelemede iiftiriim duyulmasiyla tani alir.
Ote yandan, defekt biiyiik olsa bile yenidogan déneminde yapilan fizik muayenede
her zaman {fiirim duyulamayabilir. Bunun nedeni, yenidoganda fetal hayattaki gibi
pulmoner vaskiiler direncin ve pulmoner basincin yiiksek olmasina bagl olarak sag
ventrikiil basmcinin yiiksek seyretmesidir. Gradient soldan saga santa ¢ok olanak
vermez. Genis VSD olgularinda 4-6 hafta arasinda pulmoner basincin normale
donmesiyle bulgular ortaya ¢ikar. Fizik muayene sirasinda sternumun sol kenarinda,
ticiincii ve dordiincii interkostal aralikta 3-4/6 pansistolik karakterde tifiirlim duyulur.
Kardiyomegali gelistikge, kalp apeksi midklavikiiler ¢izginin disina dogru yer

degistirir. Preterm yenidoganlarda erken donemde kalp yetmezligi gelisir (85,86).

VSD tanist i¢in genellikle ekokardiyografiden ve nadiren kalp
kateterizasyonundan yararlanilir. Ekokardiyografi, VSD boyutunu ve yerlesimini
gosterir. Ayrica sol atriumda ve sol ventrikiildeki hacim yiikiinli saptayarak santin
miktarini ve yoniinii belirler (23). Bundan bagka, pulmoner-sistemik akimlar orani,
ventrikiiller aras1 basing farki, sag ventrikiil ve pulmoner arter basinci degerlendirilir

(85).

Kii¢iik VSD olgularinin %30 ila %50 kadarinda defekt iki yasma kadar
kendiliginden kapanir (23). Kiigiik VSD olgularinin klinik olarak izlenmesi ve
hastalara gerektiginde enfektif endokardit profilaksisi uygulanmas: yeterlidir. Orta
biiyiikliikte VSD olgularinda hafif pulmoner hipertansiyon (yaklasik 40 mmHg)
mevcutsa iki yasinda cerrahi girisim Onerilir. Pulmoner hipertansiyon gelisen
olgularda, yasamin ilk alt1 ay1 i¢inde VSD kapatilmazsa pulmoner vaskiiler hastalik

gelisme riski vardir (23,86).
2.6.4.2. Atrial Septal Defekt

ASD, dogumsal kalp hastaliklarinin %10-15 kadarinda goriiliir ve siklig
%0.1 ile 9%0.2 arasinda degisir. ASD, tek basina olabilir veya diger dogumsal kalp

anomalilerine de eslik edebilir (88).
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ASD, embriyogenez doneminde atrial septum gelisiminin duraksadigi yere
gore smiflandirilir. Buna gore; ostium sekundum, ostium primum ve sinus venozus
tipi ASD mevcuttur. Ostium primum tipi ASD, olgularin %15 ila %20 kadarim
etkiler ve genellikle atrioventrikiiler duktus defektlerinin bir bileseni olarak ortaya

cikar (89).

Ostium sekundum tipi ASD, tiim olgularin %60 ila %70 kadarini olusturur ve
en sik goriilen tiptir (79,90). Kizlarda erkeklere gore iki kat sik goriilen ostium
sekundum tipi ASD, sag atriumdaki foramen ovale kalintis1i olan fossa ovaliste
yerlesmistir. Sekundum ASD vakalarinin bircogu sporadiktir. Ancak bazi genetik
bozukluklar ile goriilebilir. Otozomal dominant gegis gosteren, hipoplastik radius ve
birinci derece kalp blogu ile tanimlanan Holt-Oram Sendromunda veya kardiyak
iletim defektlerinde ortaya ¢ikabilir (23). Sekundum ASD hastalar1 erken ¢ocukluk
doneminde klinik belirti vermeyebilir veya defekt kendiliginden diizelebilir. Bu

nedenle, bu hastaligin gergek sikligi daha yiiksek olabilir.

Siniis venozus tipi ASD, %10 siklikla goriliir. Atriyal septumu caprazlayan
superior veya inferior vena kavanin yerlesiminin yanlis olmasindan kaynaklanir.

Oldukga nadiren tek atrium anatomisi goriilebilir (91).

ASD boyutuna ve yerlesimine ek olarak pulmoner arter basinci, sant derecesi
ve diger dogumsal anomalilerin varligi, klinik seyri belirler (88). ASD bulunan
bebeklerde ve cocuklarda genellikle higbir klinik belirti gériilmez (78,92). Genis
sekundum ASD, nadiren kalp yetmezligine sebep olur. Erken ¢ocukluk doneminde
bliylime ve gelisme geriligi gozlemlenirken ge¢ cocukluk doneminde egzersiz
intoleransi ortaya cikabilir. Fizik muayenede sabit, ¢ift, boliinmiis ikinci kalp sesinin
eslik ettigi midsistolik 2-3/6 derece ejeksiyon iifiiriim duyulur. Ufiiriim, ikinci
interkostal aralikta en giiriiltiiliidiir (93). Ileri yasa kadar tam alamamus hastalarda
atrial disritmi, pulmoner hipertansiyon ve kalp yetmezligi ortaya cikabilir. Bakteriyel

endokardit ise nadirdir (94).

Ekokardiyografi, ASD tanisim1 koymak, defektin boyutunu ve yerlesimini
belirlemek ve hemodinami {izerindeki etkilerini kaydetmek i¢in kullanilir (81).
Transkateter kapama veya cerrahi, klinik belirti gosteren ve klinik olarak sessiz

seyretmesine ragmen ventrikiil genislemesi saptanan tiim ASD olgularina Onerilir.
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Bu islem, yasamin ilk yilindan sonra veya okula baslamadan 6nce gergeklestirilebilir

(23).
2.6.4.3. Patent Duktus Arteriozus

Fetal donemde aort ve pulmoner dolagimin vaskiiler baglantisina duktus
arteriozus adi verilir. Gorevi, kanin pulmoner yataktan sistemik dolagima dogru
uzaklastirllmasini saglamaktir. Duktus arteriozusun dogumu izleyen 10-15 saat
icinde islevsel olarak kapanmasi beklenir. Bu siire¢ bazen iki ila ii¢ haftaya
uzayabilir. Dogum sonrasinda bu defektin agik kalmasi durumunda PDA tanisi

konulur (95,96).

PDA varliginda, duktus arteriozusun aort tarafindaki ucu, sol subklavyen
arterin yaklasik 5-10 mm distalinde bulunur. Kizlarda erkeklere oranla iki kat fazla
goriilen PDA sikligi, 10000 canli dogumda 3-8 arasinda degisir (70,97). Zamaninda
diinyaya gelen ve dogumsal kalp hastaligi bulunan yenidoganlarin %5 ila %10
kadarinda PDA mevcuttur (70) (Sekil 4).

Ekokardiyografi incelemesinde sol kalp bosluklar1 ve pulmoner arter genis

olarak gozlemlenir. Doppler ekokardiyografi kullanilarak PDA goriintiilenebilir.

Sekil 4. Patent duktus arteriozus (69)

Fetal duktus arteriozus, diisiik arteriyel oksijen igerigi ve plasenta tarafindan
iiretilerek dolasima salinan prostaglandin E; tarafindan agik tutulur (98). Pretermlerde
duktusta bulunan diiz kasin yiiksek PO;’ye cevabmin daha az olmasi, duktusun

kapanma ihtimalini azaltir. Bu nedenle PDA, prematiir bebeklerde daha sik goriiliir.
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Gebeligin ilk ii¢ ayinda gegirilen rubella enfeksiyonu, PDA ile yakindan iligkilidir
(99).

PDA boyutu kiigiikse genellikle klinik belirti ortaya ¢ikmaz. PDA ile iliskili
tek klinik bulgu, sol klavikula altinda, birinci ve ikinci interkostal aralikta duyulan
sistolik-diyastolik tflirimdiir. Bu {iftrim sistoliin sonuna yaklastik¢a siddetlenir,
diyastol sonuna yaklastik¢a hafifler. Bu nedenle “makine sesi” olarak adlandirilir.
Bazen PDA ile iliskili tiftirtime “thrill” eslik eder. Genis PDA varliginda, tipki biiylik
VSD olgularinda goriildiigii gibi, gelisme geriligi, sik tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar1 ve kalp yetmezligi saptanabilir. Genis PDA, pulmoner arterlerdeki
hacmi ve basinci arttirdigi i¢in hizla pulmoner hipertansiyon gelisir ve Eisenmenger

sendromu ortaya ¢ikar (87,100).

Prostaglandinlerin duktus arteriozus agikliginin korunmasindaki roliine
dayanarak preterm yenidoganlarda indometazin, ibuprofen ve parasetamol gibi non-
steroid anti-inflamatuar ilaglar intravendz yolla uygulanabilir (23). Ote yandan,
zamaninda diinyaya gelen yenidoganlardaki PDA kendiliginden kapanmaz. Klinik
belirti vermese bile bir yasindan dnce ligasyon veya “coil” uygulanarak kapatilmasi
gerekir (23). PDA ile iliskili kalp yetmezligi gelisirse anti-konjestif tedavi baslanir.
Preterm yenidoganlarda kalp yetmezligi ortaya ¢ikarsa destek tedavisi uygulanabilir;

stv1 kisitlamasi yapilip diiiretik verilebilir (100).
2.6.4.4. Atrioventrikiiler Septal Defekt

Atrioventrikiiler septal defekt, endokardiyal yastik defekti olarak da bilinir.
Dogumsal kalp hastaliklarinin %4-5 kadarini olusturan atrioventrikiiler septal defekt,
1000 canli dogumda 0.3-0.4 oraninda goriiliir (97). Down sendromlu bireylerin

neredeyse yarisinda (%40-50) atrioventrikiiler septal defekt bulunur (101,102).

Atrioventrikiiler septal defekt; primum ASD, inlet VSD, tek atrioventrikiiler
kapak ve atrioventrikiiler kapakta yarik olarak siralanan dort bilesenden meydana
gelir. Bu bilesenlerin hepsi bulunursa komplet atrioventrikiiler septal defekt, biri

veya birkaci bulunursa parsiyel atrioventrikiiler septal defekt olarak adlandirilir (23).

Atrioventrikiiler septal defektle iliskili belirtiler, bir yasindan Once ortaya

cikar. Fizik muayenede birinci kalp sesi normal veya sert duyulurken ikinci kalp sesi
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fizyolojik ¢ift ses olarak kaydedilir. Hiperaktif prekordiyum, sternumun sol alt
kenarinda ‘sistolik thrill’ ile 3-4/6 derece pansistolik {ifiiriim saptanabilir (1). Bir yas
Oncesinde baslayan kalp yetmezligi, tekrarlayan akciger enfeksiyonu ve gelisme

geriligi goze garpar (72).

Ekokardiyografi, atrioventrikiiler kapagin goriintiilenmesini ve anatomik
smiflama yapilmasini saglar (14). Atrioventrikiiler kapaklarin normal dig1 ve asagi
yerlesimi kaz boynu deformitesine neden olur (23). Komplet atrioventrikiiler septal
defekt varliginda, akciger enfeksiyonu, kalp yetmezligi ve gelisme geriligi riski
nedeniyle yasamin ilk 6 ila 12 ay1 icinde cerrahi tedavi Onerilir. Cerrahi tedavide

pulmoner banding ile palyasyon veya tam diizeltme yapilabilir (76).
2.6.4.5. Aort Darhi@

Aort darligi, dogumsal kalp anomalilerinin %6’sin1 olusturur. Aort darliginin
en sik nedeni bikiispit aort kapaktir. En sik valviiler aort darlig1 goriiliirken ikinci
siklikta subvalviiler ve supravalviiler darlik belirlenir. Erkeklerde kizlara kiyasla 3/1
oraninda daha siktir. Supravalviiler aort darhigina Williams sendromu eslik edebilir

(23).

Aort darlig belirginlestikge klinik belirtiler siddetlenir. Hafif-orta darlig1 olan
vakalarin ¢ogunda hig¢bir klinik belirti ortaya ¢ikmaz. Agir aort darlig1 olgularinda

egzersizle gogls agrisi, halsizlik, senkop ve ani kardiyak 6liim goriilebilir (72).

Ekokardiyografi, darligin derecesini, sol ventrikiil islevlerini, kapak yapisini,
aort yetmezliginin siddetini ve ¢ikan aortanin degerlendirilmesini olanak saglar (23).
Valviiler aort darlig1 olgularinda dinlenirken ¢ekilen elektrokardiyografi (EKG) ST-T
degisikliklerini gdsteriyorsa, obstriiksiyonun mutlaka giderilmeli ve bu amagla balon
valviiloplasti veya cerrahi valviillotomi gerceklestirilmelidir. Subaortik ve
supravalviiler darliklarda balon wvalviiloplasti yardimci olmadigindan cerrahi

valviilotomi 6nerilir (103).
2.6.4.6. Pulmoner Stenoz

Dogumsal kalp hastaliklarinin %25 ila %30 kadarina pulmoner stenoz eslik

ederken %35 ila %7 kadarinda izole pulmoner stenoz goriiliir. Sikligi 1000 canh
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dogumda 0.36°dir (70). Periferik pulmoner stenoz; perinatal rubella enfeksiyonu,
Noonan sendromu, Williams sendromu, Alagille sendromu ve Ehler Danlos
sendromuyla iliskilidir. Displastik pulmoner kapak vakalarinin %50’sinde Noonan
sendromu mevcuttur (23). Pulmoner stenoz; valviiler, infundibuler ve supravalviiler

olmak {izere ii¢ tiptir (103) (Sekil 5).

)\J(/

Sekil 5. A) Valviiler Darlik B) Infundibuler Darlik C) Supravalviiler Darlik (103)

Valviiler pulmoner stenoz, olgularin %80’inde gozlenir. Bu durumda, kapak
seviyesinde darlik goze ¢arpar ve kadinlara gore erkekler daha sik etkilenmistir.
Infundibuler pulmoner stenoz, genellikle genis VSD ile iliskilidir ve Fallot tetralojisi
ile birliktedir. Supravalviiler pulmoner stenoz ise Williams sendromu veya rubella

enfeksiyonu ile iliskili olabilir (1,72).

Hafif pulmoner stenoz durumunda herhangi bir klinik belirti ortaya ¢ikmaz.
Orta-agir olgularda; egzersiz dispnesi, gogilis agrisi ve kalp yetmezligi gelisir. Kritik
pulmoner stenoz olgularinda takipne ve siyanoz mevcuttur. Pulmoner odakta sistolik
ejeksiyon iiflirimii duyulabilir. Valviiler pulmoner stenoz olgularinda, sag {ist sternal
kenarda, karotid arter lizerinde “thrill” ele gelebilir. Darlik siddetlendikce paradoksal
ciftlesme duyulur (72).

Ekokardiyografide pulmoner kapak yaprakeiklarin kalinlastigi ve sistolde
daha az hareket ettigi gdzlemlenir. Ana pulmoner arter genellikle dilatedir (45).
Klinik belirti veren valviiler pulmoner stenoz olgularinda sag ventrikiil basinct 60
mmHg {izerinde Ol¢iiliirse balon valviiloplasti uygulanir. Displastik pulmoner

kapakgiklar1 ve hipoplastik anulusu olan hastalarda cerrahi gerekebilir (104). Bunun

23



disinda, cerrahi girisim, ¢ok agir olgularda ve balon valviiloplastinin basarisizlikla

sonuglandig1 durumlarda uygulanir (1).
2.6.4.7. Aort Koarktasyonu

Aort koarktasyonu, sol subklavyen arterin arkus aortadan ¢iktigr noktanin
hemen distalinde, duktus arteriozus yerlesiminde yer alan inen aort sahasinin
daralmasidir. Dogumsal kalp hastaliklarinin %4 ila %6 kadarini olusturan aort
koarktasyonunun sikligi 1000 canli dogumda 4’tiir (70,97). Turner sendromuyla
iligkili olabilir. Olgularin %70’inden fazlasinda bikiispit kapak mevcuttur (72).
Erkeklerde kadinlara oranla {i¢ kat daha fazla goriiliir (105).

Olgularin ¢ogunda higbir klinik belirti goriilmez. Fizik muayenede vakalarin
%40-60’1nda aort kapaginin bikiispit olmasi nedeniyle sternum iist kenarinda sistolik
ifiirim duyulabilir. Bu iiflirlim, en iy1 sirttan duyulur. Sistolik kan basincinin iist ve
alt ekstremiteler arasinda farki 20 mmHg’dan fazladir. Dogum takip eden 4-6 hafta
igerisinde, kollateral dolagim heniiz olusmadigindan, seyrek de olsa dispne, biiyiime
geriligi ve kalp yetmezligi ortaya c¢ikabilir. Nabiz muayenesinde femoral nabizlar

zay1f olarak alinir veya hi¢ alinamayabilir (85).

Ekokardiyografi ile inen aortada diffiiz segmental darlik, arkus aorta veya
isthmus hipoplazisi goriintiilenir. Koarktasyonun yeri ve derecesinin yani sira inen
aortada stenozu takip eden dilatasyon ve ek anomali olup olmadig1 degerlendirilir.

Distal ve proksimal aort arasinda olusan gradient farki dlgiilebilir (1,72).

Klinik belirti vermeyen olgularda, okul doneminin Oncesinde cerrahi
diizeltme onerilir (106). Kritik aort koarktasyonu durumunda dolasimin devamlilig
icin duktus acgik tutulmalidir. Duktus kapanmigsa prostaglandin E; inflizyonu ve
inotrop destegi ile duktus agilmalidir. Ardindan acil kateterizasyon veya cerrahi ile
koarktasyon onarilmalidir (23). Hastalara enfektif endokardit profilaksisi
uygulanmas1 gerekir (85). Tedavi edilmeyen olgular 20-40 yas arasinda kaybedilir.
Aort koarktasyonuyla birlikte serebral anevrizmalar ve hipertansiyona bagli serebral

kanamalar meydana gelebilir (94).
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2.6.5. Siyanotik Dogumsal Kalp Hastahklari

Siyanotik dogumsal kalp hastaliklari; sistemik ven6z kanin, sagdan sola sant
nedeniyle akcigerlerde oksijenlenmeden sistemik arteriyel dolasima gegmesine ve
dolayisiyla siyanoza neden olur. Etkilenmis olgularda 10-20 dakika hiperoksi testi
yapilinca PO, degeri 100 mmHg iizerine ¢ikmaz (80). Biiyiik arter transpozisyonu,
total pulmoner vendz doniis anomalisi, trikiispit atrezisi, Fallot tetralojisi ve trunkus

arteriozus; siyanotik dogumsal kalp hastaliklarina 6rnek verilebilir (72,80).
2.6.5.1. Fallot Tetralojisi

Dogumsal kalp hastaliklarinin %7-10’unu olusturan ve en sik goriilen
siyanotik kalp hastalig1 olan Fallot tetralojisi, her 10000 canli dogumun 4 ila 5
kadarinda saptanir (97). Sag ventrikiil c¢ikis yolu obstriiksiyonu, VSD, aort
dekstropozisyonu ve konsantrik sag ventrikiil hipertrofisinden olusan dort bileseni

vardir. Tetralojiye ASD de eklenirse “Fallot pentalojisi” olarak isimlendirilir (104).

Fallot tetralojisinde genellikle perimembrandz ve subaortik yerlesimli genis
VSD mevcuttur. Sag ventrikiil ¢ikis yolu darligi, olgularin %50’sinde infundibuler,

%30’unda infundibuler ve valviiler, %10’unda ise valviilerdir.

Hastaligin siddeti sag ventrikiil ¢ikis yolundaki darligin derecesine baghdir.
Kan akis yonii, VSD biiyiikliigline gore degil, kan akisina kars1 daha az direng
gosteren yola gore belirlenir. Daralmis sag ventrikiil ¢ikis yolu boyunca, direncin az
oldugu sol ventrikiilden sag ventrikiile ve pulmoner yataga sant yapacaktir. Sag
ventrikiil ¢ikis yolu daha da daraldik¢a pulmoner yatagin kan akimina direnci artar.
Kan akimimin sag ventrikiilden sol ventrikiile ve direnci azalan aortaya geg¢mesi
hizlanir. Sagdan sola sant olustugu ve dolasima biiyilk miktarda oksijeni az kan
girdigi i¢in siyanoz ve hipoksemi ortaya c¢ikar. Artmis sag ventrikiil basinci
nedeniyle ikincil bulgu olarak sag ventrikiil hipertrofisi saptanir. Aort degisen

derecelerde dekstropoze olabilir.

Mekanizmas1 heniiz aydinlatilamamis “hipersiyanotik spell” denilen ataklar
goriilebilir. Bu ataklar sirasinda infindibulum spazmi, hiperpne ve siyanozda artig
dikkati ¢eker. Birka¢ dakikadan birkac saate kadar siirebilen hipersiyanotik ataklar

sirasinda hastalarda biling kaybi, konviilsiyon ve asidoz ortaya cikabilir. Fallot
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tetralojisi bulunan olgunun aglamasiyla pulmoner damar direnci artar, periferik
vazodilatasyonla sistemik damar direnci diiser, kalp debisi azalir ve oksijen
gereksinimi artar. Fizik muayenede ikinci kalp sesi tektir, pulmoner stenoza bagh
olarak sol sternum kenarinda erken bir sistolik klik ve kresendo-dekresendo iifliriim
vardir (103). Siddetli siyanoz goriilen olgularda gelisme geriligi meydana gelebilir
(72).

Ekokardiyografide pulmoner darligin yeri ve derecesinin yani sira genis VSD,
aortanin dekstropozisyonu ve sag ventrikiil hipertrofisi tespit edilir. Yenidoganda
duktus arteriozusun kapanmasiyla pulmoner kan akimi daha da bozulacagindan sag
ventrikiiler akim obstriiksiyonu hizla koétiilesir. Cerrahi tedavi yapilana kadar duktus
arteriozusu agik tutmak i¢in intraven6z yolla prostaglandin E; uygulanmasi gerekir
(72,107). “Hipoksik spell” durumunda hasta diz-dirsek pozisyonuna getirilir ve
yiiksek derisimli oksijen inhalasyonuna baglanir. Hipersiyanotik ataklar sirasinda
infundibuler spazmi azaltmak amaciyla deri altina morfin siilfat uygulanabilir.
Biiyimesi olagan seyreden bebeklerde, vaskiiler sistemin gelismesini saglamak

amaciyla bir yasina kadar tam diizeltme ameliyat1 yapilir (108).
2.6.5.2. Trikiispit Atrezisi

Trikiispit kapagin dogumsal yoklugu veya gelisememesi olarak tanimlanir.
Sag atrioventrikiiler gecisin olmadigi bu anomalinin sikligi, her 10000 canli

dogumda 0.5-1.2 civarindadir (109,110).

Trikiispit atrezisinde, sistemik vendz doniis, foramen ovale ya da ASD
aracilifiyla kalbin sol tarafina saglanir. Sol ventrikiilden sag ventrikiile VSD
aracilifiyla kan akimi saglanirken siyanozun derecesi ve pulmoner kan akimi, VSD
boyutlarinin yani sira pulmoner darligin varligiyla ve siddetiyle alakalidir. Pulmoner

akim tamamen PDA bagimli olabilir (103).

Trikiispit atrezisi olgularinda dogumdan itibaren siyanoz goriiliir. Pulmoner
kan akimindaki azalmaya bagli olarak siyanoz siddetlenir. Sol ventrikiiler vuru
artmistir ve ¢ogu zaman sol sternum kenarinda VSD ile iligkili sistolik iiflirlim

kulaga gelir. Fizik muayenede ikinci kalp sesi tek duyulur (23).
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Kesin tani i¢in ekokardiyografi goriintiilemesi yapilir. Ekokardiyografinin
yetersiz kaldigi olgularda kateterizasyon uygulanir (103). Duktus arteriozusun
kapanmasi ile ciddi hipoksi gelisecegi i¢in prostaglandin E; infiizyonu ile duktusun
acik kalmasi saglanir. Kesin tedavisi cerrahidir. Balon atrial septostomi, vena kava
superior- sag pulmoner arter anastomozunun yapildigi Glenn operasyonu veya sag
atrium ile pulmoner arter arasinda kapaksiz bir kondiiitle anastomoz saglayan ve

ASD’yi kapatan Fontan operasyonu gerceklestirilebilir (111).
2.6.5.3. Pulmoner Atrezi

Pulmoner atrezi, VSD ile veya VSD olmadan goriilebilen karmasik bir
dogumsal kalp anomalisidir. VSD olmaksizin goriilen pulmoner atrezinin sikligi, her

1000 canli dogumda 0.06-0.08"dir (112).

Pulmoner atrezi ve VSD birlikteliginde; VSD’nin konumu, aortanin
dekstropozisyonu ve sag ventrikiil hipertrofisi bulgular1 Fallot tetralojisiyle aynidir.
Buna karsilik, sag ventrikiil ¢ikis yolu tamamen kapalidir. Sag ventrikiile olan kan
akimi tliimiiyle aorta aracilifiyla gerceklesir. Pulmoner kan akimi, PDA veya

sistemik-pulmoner kollateral arterlerdeki dolasimi ile saglanir (85).

Pulmoner atreziye VSD’nin eslik etmedigi olgular nadiren goriiliir ve
trikiispit atrezisine benzer. Sag ventrikiil ve pulmoner arterler hipoplazik oldugu i¢in
zorunlu sagdan sola sant ile kan sag atriumdan sol atriuma PDA ya da ASD yoluyla
gecer. Pulmoner kan akimi, PDA veya nadiren aortapulmoner kollateraller

aracilifiyla saglanir (72).

Pulmoner atrezi olgularinin hepsinde, dogumu takip eden giinlerde siyanoz
baslar ve giderek belirginlesir. Fizik muayenede; ikinci kalp sesi tektir, trikiispit
yetmezligine bagli holosistolik Gifiriim duyulur (23). Ekokardiyografi ile pulmoner
atrezinin diizeyi belirlenmelidir. Doppler ekokardiyografi ile pulmoner kapaktan diga
kan akimi olmadigi, major aortikopulmoner kollaterallerin ve PDA’nin bulunup

bulunmadig gosterilebilir (1).

Pulmoner atrezi ve VSD’si olmayan yenidogan bebeklerde duktus
arteriozusun kapanmaya basladig1 ilk saatlerde veya ilk giinlerde siyanoz artarken

solunum sikintist da siyanoza eslik edir. Erken donemde tedavi edilmeyen hastalar
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yasamlarinin ilk iki yili icinde kaybedilir (113). Tedavide ilk amac¢ duktus
arteriozusun agik kalmasmi saglamak oldugu icin cerrahi onarima kadar
prostaglandin E; inflizyonu baslanir veya duktusa stent uygulanir (78). Cerrahi

onarim i¢in aorto-pulmoner sant operasyonu uygulanir (106).
2.6.5.4. Biiyiik Arter Transpozisyonu

Dogumsal kalp hastaliklarinin  %3’tinii ve siyanotik dogumsal kalp
hastaliklarinin  %20’sini olugturan biiyiik arter transpozisyonu, her 10000 canli
dogumda 2.3 ila 4.7 oraninda goriiliir (97,114). Diyabetik anne bebeklerinde ve erkek

cocuklarda siklig1 li¢ kat daha fazladir (72).

Normal anatomide, pulmoner arter sag ventrikiilden ve aorta sol ventrikiilden
cikar. Sistemik venler ile gelen kan sag atriuma dokiiliirken pulmoner venler sol
atriuma acilir. Aorta, arkada ve pulmoner arterin sag tarafindadir. Biiyiik arter
transpozisyonunda, aorta sag ventrikiilden ve pulmoner arter sol ventrikiilden ¢ikar.
Bundan baska, aorta dnde ve pulmoner arterin saginda yer alir. Bu anatomik
bozukluk nedeniyle kardiyovaskiiler sistemin seri devre 6zelligi kaybolur; sistemik

ve pulmoner dolagimlar iki bagimsiz paralel devre gibi ¢alisir.

Biiyiik arter transpozisyonunda oksijenlenmis kan pulmoner ven araciligiyla
kalbin sol tarafina ve sonra pulmoner artere dokiiliir. Boylece sistemik dolasima
katilmaksizin tekrar pulmoner dolasima geri doner. Sistemik vendz kan da vena
kavalar araciligiyla kalbin sag tarafina dokiiliir ve sonra akcigerlere ugramadan
tekrar aorta araciligiyla sistemik dolasima doner. Bu sistemin yasamla bagdasmasi
icin sistemik ve pulmoner dolasimlarin arasinda baglantilarin bulunmasi gerekir.

Olgularin %50’sinde VSD goriilmektedir (115).

Biiyiik arter transpozisyonuyla iligkili bulgular, sistemik ve pulmoner
dolasimlarin ne kadar karistigina ve diger kalp anomalilerinin eslik edip etmedigine
bagl olarak degisir. Dogumun ilk saatlerinde takipne ortaya ¢ikar, siddeti giderek
artar ve Oliimciil olabilir (85). Hafif siyanoz varliginda yalnizca nabiz oksimetre
taramas1 araciligiyla tan1 konulabilir (115). Interventrikiiler septumun normal oldugu
izole ve basit lezyonu olan olgularda dogum sonrasi donemde bebegin
oksijenlenmesi normale yakindir. Ancak dogum sonrasi dénemde duktus

arteriozusun ve foramen ovalenin kapanmasi ile agir hipoksi ortaya ¢ikar.
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Ventrikiil septumu normal olan olgularda iifiirim duyulmaz. Biiyilik arter
transpozisyonuna VSD eslik etmesi durumunda dispne, takipne ve konjestif kalp
yetmezIligi bulgulan tespit edilir. Aort kapaginin énde olmasi ve pulmoner kapagin
yumusak kapanmasi nedeniyle ikinci kalp sesi tek ve siddetli olarak duyulur. Kiigiik
bir VSD veya sol ventrikiil ¢ikis yolu tikanikligi olmadik¢a iifiiriimler belirgin
degildir. VSD mevcudiyetinde pansistolik iifiirim duyulur. Ekokardiyografi ile
bliylik damarlar, biiyiik damarlarin dallar1 ve dolasimlar arasindaki baglantilar

rahatca goriintiilenebilir (1).

Tedavi edilmeyen olgularda kisa bir siirede pulmoner 6dem, buna bagl olarak
pulmoner hipertansiyon ve pulmoner vaskiiler hastalik gelisir. izole VSD saptanan
olgularla karsilagtirildiginda biiyiik arter transpozisyonuna VSD eslik eden olgularda
daha erken donemde pulmoner vaskiiler hastalik gelisir (23,72). Tedavide oncelikle
asidoz ve kalp yetmezligi diizeltilir (113). Duktus arteriozusun agik kalmasini
saglamak amaciyla prostaglandin E; intravendz yolla uygulanir. Cerrahi olarak
tedavi edilmeyen olgularin %30’u yasamin ilk haftasinda, %60°1 yasamin ilk ayinda
ve %901 yasamin ilk alt1 ayinda kaybedilir. Pulmoner ve sistemik dolasim arasindaki
karisimin, sadece patent foramen ovale ile saglandigi vakalarda acilen balon atrial
septostomi yapilmalidir. Kalp yetmezligi gelismeden, yasamin ilk iki haftasi i¢inde
aorta ve pulmoner arteroarteriyal switch operasyonu uygulanmalidir (106). Erken

donemde gerceklestirilen cerrahi tedavi, mortaliteyi belirgin olarak azaltmistir (23).
2.6.5.5. Ebstein Anomalisi

Trikiispit kapagmn sag ventrikiil igine dogru yer degistirmesi olarak

tanimlanir. Dogumsal kalp hastaliklarinin %1’inden azin1 olusturur.

Bu anomalide sag ventrikiiliin bir kismi sag atriuma dahil olmustur ve sag
ventrikiil kiigiilmiistiir. Trikiispit kapak stenotik veya imperfore olabilir; dolayisiyla
kapakta kacak meydana gelebilir. Olgularin neredeyse hepsinde ASD veya patent
foramen ovale gibi sagdan sol sant saglayan interatrial baglanti vardir (23,113).
Genislemis sag atriumun mekanik baskis1 sonucunda sol ventrikiiliin diastolik islevi
azalir (85)). Bu hastalarda atriyal flutter veya Wolf Parkinson White sendromu gibi

aritmiler de sik goriiliir (116).
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Sag ventrikiil ¢ikis yolundaki obstriiksiyona bagli olarak siyanoz goriiliir.
Sternum sag alt kenarinda pansistolik {ifiirim duyulur (117). Ekokardiyografi;
trikiispit kapagin yer degistirme derecesini, sag atriumdaki geniglemeyi ve sag
ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonunu gosterir (1). Klinik belirti vermeyen hafif
olgularin tan1 almasi gecikebilir. S6z konusu olgularda klinik gozlem yeterlidir.
Belirtileri ciddi olan olgularda prostaglandin E; infiizyonu uygulanmalidir. Eslik
eden anemi, asidoz ve aritmi tedavi edilmelidir. Ek olarak, pulmoner direnci

diisiirmeye yonelik olarak hiperventilasyon saglanmalidir (72).
2.6.5.6. Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Hipoplastik sol kalp sendromu, kiigiik ve islevsel olmayan sol ventrikiil ile
tanimlanir. Dogumsal kalp hastaliklarinin %1°ini olusturan hipoplastik sol kalp
sendromunda, pulmoner arterden duktus arteriozus araciligi ile sistemik dolagim
saglanir. Duktus arteriozusun kapanmasini takiben 48. saatte sistemik hipoperfiizyon
nedeniyle sok ve asidoz gelisir (23). Yasamin ilk haftalarinda kalp yetmezligi

bulgular1 belirginlesir.

Fizik muayenede ikinci kalp tek ve serttir, iiciincii kalp sesi ve sistolik
ejeksiyon kligi duyulur. Ufiiriim genellikle yoktur. Sag ventrikiil baskin ve
hipertrofisi vardir (1). Tedavisinde duktus arteriozusu acik tutmak i¢in prostaglandin
E; inflizyonu baglanir. Kalp yetmezligi, sok ve asidoz tedavi edilir. Cerrahi onarim

veya kalp transplanstasyonu uygulanabilir. Ancak prognoz ¢ok kotiidiir (113).
2.6.5.7. Tek Ventrikiil

Tek ventrikiil, mitral ve trikiispit kapaklarin veya ortak atrioventrikiiler
kapagin bir ventrikiile a¢ilmasidir (111). Dogumsal kalp hastaliklar1 arasinda %1-2

oraninda goriiliir (72).

Olgularm %65 ila %78 kadarinda sol ventrikiil 6zelligi izlenirken, %10-15
kadarinda sag ventrikiil 6zelligi goriiliir. Hem sag hem sol ventrikiil 6zelligi gosteren
olgularin  oranm1 ise %10-20 civarindadir. Olgularin c¢ogunda biiylik arter
transpozisyonu tespit edilir. Fizik muayenede ikinci kalp sesi siddetli ve ¢ift isitilir.
Uciincii kalp sesi ve kisa middiastolik rulman duyulur. Sistolik ejeksiyon iifiiriimii

siddetlidir (106,118).
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Tek ventrikiil hastalarinda ventrikiil sistolik fonksiyonu hem pulmoner hem
de sistemik dolasimi saglar. Baslangicta normal olan ventrikiil fonksiyonu, basing-
hacim yikii ve eslik eden patolojilerin etkisiyle bozulmaktadir. Hastaligin klinik
seyri degisken olup eslik eden kalp i¢i anomalilere baghdir. Cift girisli sol ventrikiil,
biiyiik arter transpozisyonu ve hafif derecede pulmoner darlik varliginda prognoz
daha iyidir (106). Pulmoner darligin olmadig1 vakalarda ise hafif siyanozla birlikte

ciddi kalp yetmezligi gézlemlenir (72).

Kalp yetmezligi gelisirse tibbi tedavi uygulanir. Aortopulmoner sant ve
pulmoner arter banding gibi palyatif girisimler yapilabilir. Yasamin ilk yili i¢inde

mortalite oran1 %50°dir (1,119).
2.6.5.8. Total Pulmoner Venoz Doniis Anomalisi

Total pulmoner vendz doniis anomalisinde, dort pulmoner venin sol atriumla
olan baglantilar1 kesintiye ugramistir. Dogumsal kalp anomalilerinin %0.7 ile
%1.5’ini olusturan total pulmoner vendz doniis anomalisi, her 10000 canli dogumda

0.6-1.2 sikliginda goriiliir (70,97).

Bu anomalide, pulmoner ven ile sol atrium arasinda dogrudan baglanti
yoktur. Pulmoner venler sistemik venlere veya dogrudan sag atrium igerisine agilir.
Pulmoner venlerin agildig1 yere bagl olarak suprakardiyak, kardiyak, infrakardiyak
ve miks tipleri vardir. Olgularin %45’ inde saptanan suprakardiyak tip, en sik goriilen
tiptir. Bu durumda, pumoner venler sag superior vena kavaya agilir. Pulmoner venler,
kardiyak tipte pulmoner vendz siniise, koroner siniise veya sag atriuma agilirken
infrakardiyak tipte pulmoner vendz siniise, portal vene, duktus venozusla, hepatik

venle veya inferior vena kavayla birlesir (113,120).

Klinik belirtiler; ASD boyutu, pulmoner vendz obstriiksiyon ve pulmoner
vaskiiler direng ile iligkilidir. Fizik muayenede, sternum sol kenar1 boyunca sistolik
ejeksiyon {iflirlimii ve sternum sol alt kenarda middiastolik ifiirim kulaga gelir.
Ikinci kalp sesi genis, sabit ve ¢ift duyulur. Ugiincii ve dérdiincii kalp sesleri

isitilebilir (121).

Ekokardiyografide pulmoner venlerin sol atriuma agilmadigi gosterilir.

Ayrica sag atriumun ve ventrikiiliin dilatasyonuyla birlikte sol atrium ve ventrikiil
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hipoplazisi vardir (1). Olgularin dogum sonrast donemde hayatta kalabilmesi i¢in
mutlaka patent foramen ovale/ASD birlikteligi gereklidir. Tan1 konulur konulmaz
acilen cerrahi onarim uygulanir ve ortak pulmoner vendz trunkus ile sol atrium
arasinda kan akimini saglayacak bir anastomoz yapilir. Gelisen pulmoner 6dem ve
kalp yetmezligi tedavi edilir. Eslik eden anomalilere bagli olarak mortalite oranlar1

%2 ile %20 arasinda degisir (122).
2.6.5.9. Cift Cikish Sag Ventrikiil

Aortanin ve pulmoner arterin morfolojik olarak sag ventrikiilden kdken aldigi
bir dogumsal kalp anomalisidir. Siklig1 1000 canli dogumda 0.09 olan bu anomaliye
genellikle VSD egslik eder.

Klinik bulgular, VSD tipine, biiyiikk damarlarin iligkilerine ve pulmoner darlik
mevcudiyetine baglidir. Sol ventrikiilden tek ¢ikis yolu VSD oldugu i¢in klinik seyir,
VSD, Fallot tetralojisi veya biiyiik arter transpozisyonu ile benzerlik gosterir. Cift
cikish sag ventrikiil ve pulmoner darlik varliginda Fallot tetralojisini andiran
belirtiler ve bulgular ortaya ¢ikar. Pulmoner darlik derecesine bagli olarak klinik
belirtilerin ortaya ¢ikma yasi degiskenlik gosterir. Yenidogan itibaren hipoksi,
siyanoz, biiylime-gelisme geriligi saptanir. Ekokardiyografi ile tam1 koymak
miimkiindiir ve eslik eden diger kardiyak anomaliler de gosterilir. Ik bir yil iginde
diizeltme cerrahisi yapilmalidir. Erken c¢ocukluk doéneminde kalp yetmezligi
geligebilecegi i¢in pulmoner banding ile gecici ¢6ziim saglanan olgularda geg

cocukluk doneminde tam diizeltme yapilir (72).
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3. GEREC VE YONTEM

3.1. ARASTIRMANIN TURU
Bu calisma, prospektif bir arastirmadir.
3.2. ARASTIRMANIN YAPILDIGI YER VE TARIH

Bu arastirma, Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Saglik Uygulama

ve Arastirma Merkezi’nde Ocak 2021-Ocak 2022 tarihleri arasinda yiirtitiildi.
3.3. ARASTIRMANIN EVRENI

Bu arastirmanin evreni Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi Saglik
Uygulama ve Arastirma Merkezi’nde Ocak 2021-Ocak 2022 tarihleri arasinda
diinyaya gelen ve yenidogan yogun bakim {initesine kabul edilmeyen, prenatal
dénemde kromozom bozuklugu veya konjenital anomalisi saptanmayan, prematiir

olmayan canli dogan yenidoganlardir.
3.4. ARASTIRMA TASARIMI

Afyonkarahisar Saglik Bilimleri Universitesi, Saglik Uygulama ve Arastirma
Merkezi’nde bir yillik siire i¢inde toplam 1374 yenidogan diinyaya gelmistir. Olii
diinyaya gelen 19 yenidogan, ¢ogul gebeliklerden diinyaya gelen 106 yenidogan, 125
preterm yenidogan, prenatal donemde dogumsal anomali ve/veya kromozom
bozuklugu tanist konulan 59 yenidogan ve yenidogan yogun bakim birimine kabul
edilen 46 yenidogan calisma dis1 birakildi. Ardindan sorunsuz seyreden term ve tekil
gebeliklerden art arda canli dogan 1019 yenidogan bu prospektif c¢alismaya
Katilmigtir. Calismaya katilan yenidoganlarin ebeveynlerinden yazili olarak

bilgilendirilmis onam alinmistir.
3.5. VERi TOPLAMA TEKNIiGi VE ARACLARI

Calismaya alinan yenidoganlarla iligkili olarak anne yasi, annenin kronik
hastaligi, sigara ve ila¢ kullanimi, dogumdaki gebelik yasi, dogum sekli, dogum

agirhig1 ve Apgar skorlar tibbi kayitlardan 6grenildi.
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Calismaya alinan tiim yenidoganlar, ¢aligma merkezinin saglikli bebek bakim
odasinda ayni yenidogan uzmani (A.A.K.) tarafindan muayene edildi. Daha sonra her
yenidoganin sag eline ve sag ayagina nabiz oksimetre cihazi (Masimo Radical 7,
Masimo Corporation, CA, ABD) uygulandi. (Resim 1) Sag el ve/veya ayakta dl¢iilen
arteriyel oksijen satlirasyonunun >%95; sag ayak ve el arteriyel oksijen satiirasyonu

farkinin <%3 olmasi normal kabul edildi.

Calismaya alian tim yenidoganlar, fizik muayenelerini ve nabiz oksimetre
Olctimlerini yapan ayni yenidogan uzmani tarafindan (A.A.K.) el ekokardiyografisi
kullanilarak degerlendirildi. Ayni giin, bu yenidoganlara, yenidogan uzmaninin
bulgularindan habersiz olan ¢ocuk kardiyolojisi uzmani (A.P.) tarafindan transtorasik

ekokardiyografi uygulandi.

El ekokardiyografisi ile goriintiileme, bir Vscan tasinabilir ultrason sistemi
(General Electric Healthcare, Vingmed Ultrasound AS, Horten, Norveg) ile
gerceklestirildi. Cihaz 13,5 x 7,3 x 2,8 cm boyutlarindadir ve prob dahil yaklagik 390
gram agirligindaydi. Goriintli ekrani1 5,3 % 7,1 cm boyutlarinda, 3:4 en boy oraninda
ve 240 x 320 piksel ¢oziiniirliikte idi. Gri skala ve renkli doppler yontemleri
mevcuttu. Tek fazli bir dizi probu 1,7 ve 3,8 MHz frekans araligina ve 3,3 x 2,6 cm
ayak izine sahipti. Hareketsiz kareler, sinema dongiileri ve ses kayitlari, MPEG-4
formatinda 4 GB'lik bir mikro SD hafiza kartinda saklanabilir ve daha sonra
cevrimdis1 yorumlama i¢in bir bilgisayarin sabit diskine yliklenebilir 6zellige sahipti

(Resim 2).

Arastirma baslatilmadan Once el ekokardiyografisini kullanmasi planlanan
yenidogan uzmani (A.A.K.), cocuk kardiyolojisi (A.P.) tarafindan verilen temel
egitime tabi tutuldu. Bu temel egitim kursu, cihaz kontrollerine ve optimum
goriintiilere asina olmay1 igeriyordu. Yenidogan uzmani, kontrolleri rahatca idare

edebilecegini beyan edene kadar cihaz {lizerinde calisti.

Transtorasik ekokardiyografi ile goriintiileme, 10 veya 12 MHz
doniistiirliciiye sahip bir Vivid 7 ultrason sistemi (GE Medical Systems, Milwaukee,
WI, ABD) ile gerceklestirildi. Kapsamli ve standardize edilmis goriintiileme
protokolii, Amerikan Ekokardiyografi Dernegi tarafindan yayimlanan kilavuzlara

gore hazirland1 (Rudski et al., 2010), (Smith et al., 2019). Yenidoganlarin tiimiinde
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transtorasik ekokardiyografi ile ejeksiyon fraksiyonu ve fraksiyonel kisalma ol¢iildii.
El ekokardiyografisi veya transtorasik ekokardiyografi ile yapilan incelemelerde
apikal dort bosluk, bes bosluk, suprasternal baki ve parasternal uzun eksen ile kisa

eksen goriintiilemelerinin gerceklestirilmesine dikkat edildi.
3.6. ISTATISTIKSEL ANALIZ

Toplanan veriler Statistical Package for Social Sciences versiyon 22.0 (SPSS
IBM, Armonk, NY, ABD) ile analiz edildi. Siirekli degiskenler ortalama + standart
sapma (aralik: minimum-maksimum) olarak ifade edilirken, kategorik degiskenler
uygun oldugunda say1 veya yiizde olarak ifade edildi. Veri dagiliminin normalligini
test etmek icin Kolmogorov-Smirnov testi kullanildi. Karsilastirmalarda Student t-
testi, ki-kare testi ve Mann-Whitney U testi kullanildi. Degiskenler arasindaki
korelasyonlari tespit etmek igin Spearman testi kullanildi. 0.05'ten kiigiik Two-tailed

p degerleri istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.
3.7. ETIK KURUL ONAYI

Afyon Saglhk Bilimleri Universitesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulunun
05.02.2021 tarihli, 2021/02 toplant1 numarali, 128 sayili karar ile etik kurul onay1

alindi.

Resim 1. Nabiz oksimetre cihazi
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Resim 2. El ekokardiyografisi ve kontrol paneli
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4. BULGULAR

Calismaya aliman 1019  yenidoganin  transtorasik  ekokardiyografik
degerlendirmesinde 747’sinde (%73.3) dogustan kalp anomalisi saptanmazken
272’sine (%26.7) klinik olarak anlamli ve anlamsiz olan dogumsal kalp hastalig1
tanis1 konulmustur (Sekil 6). Bu calismada 1019 hasta icerisinde; 2 hastada BAT ve
VSD, 2 hastada Fallot tetralojisi ve 1 hastada TPVDA saptanmis olup KKKH
goriilme sikligi %0.49 olarak saptanmistir. Pulse oksimetre cihazi ile KKKH
saptanma orani %0.19 saptanmisken, el ekokardiyografisi ile bu oran 0.29 olarak

bulunmustur.

800
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100

Konjenital kalp hastalig saptanan Konjenital kalp hastalig saptanmayan

W Tarama yapilan hastalar

Sekil 6. Dogumsal kalp hastalig1 tanisi1 alan ve almayan yenidoganlar

Tablo 5. Caligmaya alinan yenidoganlarin ebeveynleriyle ilgili 6zellikler

Dogumsal kalp Dogumsal kalp p
hastalig1 olmayan hastalig1 olan
(n=747) (n=272)
Annede kronik hastalik 334 (%44.7) 111 (%40.8) 0.266
Annenin ilag kullanimi 286 (%38.3) 103 (%37.9) 0.903
Annenin sigara aliskanligi 24 (%3.2) 7 (%2.6) 0.599
Akraba evliligi 73 (%9.8) 31 (%11.4) 0.449
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Tablo 5’te dogumsal kalp hastaligi tanisi konulan ve konulmayan
yenidoganlarin ebeveynleriyle ilgili o6zellikleri karsilagtirilmistir. Buna gore,
dogumsal kalp hastalifi olan ve olmayan yenidoganlar, annede kronik hastalik
bakimindan istatistiksel olarak benzer bulundu (111/272, %40.8 vs 334/747, %44.7,
p=0.266). Her iki yenidogan grubu annenin ila¢ kullanimi bakimindan istatistiksel
olarak anlamli bir fark belirlenemedi (103/272, %37.9 vs 286/747, %38.3; p=0.903).
Dogumsal kalp hastaligi olan ve olmayan yenidoganlar, annenin sigara aligkanlig
bakimindan istatistiksel olarak benzerdi (7/272, %2.6 vs 24/747, %3.2; p=0.599).
Dogumsal kalp hastaligi olan ve olmayan yenidoganlar arasinda akraba evliligi
bakimindan istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanamadi (31/272, %11.4 vs
73747, %9.8; p=0.449).

Tablo 6. Caligmaya alinan yenidoganlarin dogumla ilgili 6zellikleri

Dogumsal kalp Dogumsal kalp p
hastalig1 olmayan hastalig1 olan
(n=747) (n=272)
Dogum sirasindaki gebelik yasi (hafta) 37.94+1.33 37.95+1.27 0.882
Vajinal dogum 265 (%35.5) 88 (%32.4) 0.354
Sezaryenle dogum 482 (%64.5) 184 (%67.6) 0.394

Tablo 6’da dogumsal kalp hastaligi tanisi konulan ve konulmayan
yenidoganlarin dogumla ilgili ozellikleri karsilastirilmistir. Buna gore; dogumsal
kalp hastaligi olan ve olmayan yenidoganlar, dogum sirasindaki gebelik yas1
bakimindan istatistiksel olarak benzer bulundu (37.95+1.27 hafta vs 37.94+1.33
hafta, p=0.882). Dogumsal kalp hastaligi olan ve olmayan yenidoganlar arasinda
vajinal dogum bakimindan istatistiksel olarak anlamli bir fark belirlenemedi
(265/747, %35.5 vs 88/272, %32.4; p=0.354). Dogumsal kalp hastalig1 olan ve
olmayan yenidoganlar, sezaryenle dogum bakimindan istatistiksel olarak benzerdi

(265/747, %64.5 vs 184/272, %67.6; p=0.394) (Sekil 7).
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Sekil 7. Dogumsal kalp hastaligi tanisi alan ve almayan yenidoganlarin dogum sekilleri

Tablo 7. Calismaya alinan yenidoganlarin demografik ve klinik 6zellikleri

Dogumsal kalp  Dogumsal kalp p

hastah@ hastalig olan

olmayan (n=272)

(n=747)
Erkek cinsiyet 318 (%42.6) 139 (%51.1) 0.015*
Kiz cinsiyet 429 (%57.4) 133 (%48.8) 0.019*
Dogum agirhgi (gram) 3147.954477.31  3095.99+443.72 0.118
Dogum agirhgi <10 persentil 153 (%20.5) 69 (%25.4) 0.001*
Dogum uzunlugu (cm) 48.5042.46 48.314+2.86 0.286
Dogum uzunlugu <10 persentil 123 (%16.5) 55 (%20.2) 0.001*
Dogum bas cevresi (cm) 34.77£15.62 33.95£1.45 0.384
Dogum bas cevresi <10 persentil 99 (%13.3) 24 (%8.8) 0.001*
ilk dakika Apgar skoru 7.87+£0.71 7.94+0.70 0.132
Besinci dakika Apgar skoru 8.72+0.60 8.75+0.63 0.532

*p<0.05, istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Tablo 7°de dogumsal kalp hastaligi tanisi konulan ve konulmayan
yenidoganlarin demografik ve klinik 6zellikleri karsilastirilmistir. Dogumsal kalp

hastalig1 olmayan yenidoganlara kiyasla dogumsal kalp hastalig1 olan yenidoganlarda

39



erkek cinsiyet saptanma orani anlamli olarak yiiksekti (318/747, %42.6 vs 139/272,
%351.1; p=0.015). Dogumsal kalp hastalig1 olmayan yenidoganlara kiyasla dogumsal
kalp hastalig1 tanis1 konulan yenidoganlarda kiz cinsiyet belirlenme orani anlamli

olarak diisiiktii (429/747, %57.4 vs 133/272, %48.8; p=0.019) (Sekil 8).

Kiz cinsiyet

130 132 134 136 138 140

M say

Sekil 8. Dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konulan yenidoganlarin cinsiyetleri

Dogumsal kalp hastalig1 tanis1 alan ve almayan yenidoganlar, dogum agirlig
bakimindan istatistiksel olarak benzer bulundu (3095.99+443.72 gram vs
3147.954477.31 gram, p=0.118). Dogumsal kalp hastalig1 olmayan yenidoganlara
kiyasla dogumsal kalp hastalig1 tanist konulan yenidoganlarda 10 persentilin altinda
dogum agirlig1 saptanma orani anlamli olarak yiiksekti (153/747, %20.5 vs 69/272,
%25.4; p=0.001).

Dogumsal kalp hastaligi tanis1 alan ve almayan yenidoganlar, dogum
uzunlugu bakimindan istatistiksel olarak benzer bulundu (48.31+2.86 cm vs
48.504+2.46 cm, p=0.286). Dogumsal kalp hastalig1 olmayan yenidoganlara kiyasla
dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konulan yenidoganlarda 10 persentilin altinda dogum
uzunlugu saptanma orani anlamli olarak yiiksekti (123/747, %16.5 vs 55/272, %20.2;
p=0.001).

Dogumsal kalp hastaligi tanisi alan ve almayan yenidoganlar, dogumdaki bas
cevresi bakimindan istatistiksel olarak benzer bulundu (33.95£1.45 cm vs
34.77+15.62 cm, p=0.384). Dogumsal kalp hastalig1 olmayan yenidoganlara kiyasla
dogumsal kalp hastaligi tanist konulan yenidoganlarda dogumda 10 persentilin
altinda bas ¢evresi saptanma orani anlamli olarak diisiiktii (99/747, %13.3 vs 24/272,
%8.8; p=0.001).
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Dogumsal kalp hastaligi tanist alan ve almayan yenidoganlar, ilk dakika
Apgar skoru bakimindan istatistiksel olarak benzer bulundu (7.94+0.7 vs 7.87+0.71,
p=0.132). Dogumsal kalp hastalig1 tanis1 alan ve almayan yenidoganlar arasinda
besinci dakika Apgar skoru bakimindan istatistiksel olarak anlamli bir fark

belirlenemedi (8.75+0.63 vs 8.72+0.60, p=0.532).

Tablo 8. Caligmaya alinan yenidoganlarin nabiz oksimetre ve ekokardiyografi bulgulari

Dogumsal kalp Dogumsal kalp  p

hastalig1 olmayan  hastaligi olan

(n=747) (n=272)
Sag elde arteriyel O, satiirasyonu (%) 97.13+1.27 96.80+1.52 0.001*
Sag ayakta arteriyel O, satlirasyonu (%)  97.144+1.27 96.80+1.52 0.001*
O; satiirasyonu farki (%) 1.0£0.52 1.0120.11 0.208
Avrteriyel O, satiirasyonu < %95 0 (%0) 2 (%0.7) 0.019*
Ejeksiyon fraksiyonu (%) 73.9146.05 74.0145.70 0.825
Fraksiyonel kisalma (%) 41.34+5.24 41.10+4.28 0.479

*p<0.05, istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Tablo 8’de dogumsal kalp hastaligi tanisi konulan ve konulmayan
yenidoganlarin nabiz oksimetre ve ekokardiyografi bulgular1 karsilagtirilmistir. Buna
gore; dogumsal kalp hastaligi tanis1 olan ve olmayan yenidoganlar oksijen
satiirasyonu farki bakimindan istatistiksel olarak benzer bulundu (%1.01+0.11 vs
%1.0+0.52, p=0.208). Dogumsal kalp hastalig1 tanist olan ve olmayan yenidoganlar
arasinda ejeksiyon fraksiyonu bakimindan istatistiksel olarak anlamli bir fark
belirlenemedi (%74.01+£5.70 vs %73.91+6.05, p=0.825). Dogumsal kalp hastalig1
tanisi olan ve olmayan yenidoganlar, fraksiyonel kisalma bakimindan istatistiksel

olarak benzerdi (%41.10+4.28 vs %41.34+5.24, p=0.479).

Dogumsal kalp hastalig1r olmayanlara kiyasla dogumsal kalp hastalig1 tanisi
konulan yenidoganlarin sag eldeki arteriyel oksijen satiirasyonu anlamli olarak
diisiiktii (%97.13+£1.27 vs %96.80£1.52, p=0.001). Benzer bi¢cimde, dogumsal kalp
hastalig1 olmayanlara kiyasla dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konulan yenidoganlarin
sag ayaktaki arteriyel oksijen satlirasyonu anlamli olarak diisliktii (%97.14+1.27 vs
%96.80+1.52, p=0.001). Dogumsal kalp hastalig1 olmayanlara kiyasla dogumsal kalp

saptanma orant anlamli olarak yiiksekti (0/747, %0 vs 2/272, %0.7; p=0.019).

hastaligi tanist1 konulan yenidoganlarda arteriyel oksijen satlirasyonu < %95
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Nabiz oksimetre ile arteriyel O, satlirasyonu < %95 olan iki hastanin ikisine

de siyanotik dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konuldu. Buna gore, nabiz oksimetrenin

ozgilligi %100 ve yanlis negatifligi %99.3 idi.

Tablo 9. Ekokardiyografi ve el ekokardiyografisi bulgularinin karsilagtirilmasi

Transtorasik ekokardiyografi

El ekokardiyografisi

Atrial septal defekt
(n=197, %72.4)

Atrial septal defekt (n=149)

Bulgu yok (n=43)

Atrial septal defekt + Ventrikiiler septal defekt
(n=5)

Yakalama orani=%75.6

Atriyal septal defekt +
Ventrikiiler septal defekt
(n=59, %21.7)

Atrial septal defekt + Ventrikiiler septal defekt
(n=51)
Atrial septal defekt (n=8)

Yakalama orani=%86.4

Ventrikiiler septal defekt
(n=8, %3.0)

Ventrikiiler septal defekt (n=6)
Atrial septal defekt + Ventrikiiler septal defekt
(n=2)

Yakalama orani=%75.0

Fallot tetralojisi
(n=2, %0.7)

Atrial septal defekt + Ventrikiiler septal defekt
(n=2)

Yakalama orani= %0.0

Atrial septal defect + Bikuspit aorta
(n=2, %0.7)

Atrial septal defekt + Ventrikiiler septal defekt
(n=2)

Yakalama orani=%0.0

Biiyiik arter transpozisyonu +
Ventrikiiler septal defekt
(n=2, %00.7)

Kompleks kalp hastalig1 + Ventrikiiler septal
defekt (n=2)

Yakalama orani=%100.0

Total pulmoner veno6z doniis

Kompleks kalp hastalig1 (n=1)

anomalisi Yakalama orani=%100.0
(n=1, %0.4)

Kardiyak rabdomyom Kardiyak rabdomyom (n=1)
(n=1, %0.4) Yakalama oran1=%100.0

Tablo 9’da transtorasik ekokardiyografi ve el ekokardiyografisi bulgulari

karsilastirilmistir. Buna gore, calismaya katilan 1019 yenidoganin 197’sine (%72.4)
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ASD tanis1 konuldu. Ekokardiyografi ile ASD tanisi alan 197 yenidoganin 149’u
(%75.6) el ekokardiyografisi yardimiyla ASD tanist alirken 5’ine (%2.5) ASD’ye
eslik eden VSD tanis1 konuldu. Ekokardiyografi ile ASD tanis1 alan 197 yenidoganin
43’linde (%21.9) el ekokardiyografisi hicbir bulgu vermedigi i¢in el
ekokardiyografisinin ASD yakalama oran1 %75.6 olarak hesaplandi.

Calismaya katilan 1019 yenidoganin 59’u (%21.7) ekokardiyografi
gorlntiilemesiyle ASD’ye eslik eden VSD tanisi aldi. Bahsedilen 59 yenidoganin
51’ine (%86.4) el ekokardiyografisi yardimiyla ASD’ye eslik eden VSD tanisi
konulmustu. Ekokardiyografi ile ASD’ye eslik eden VSD tanisit alan 59 yenidoganin
8inde (%13.6) el ckokardiyografisi higbir bulgu vermedigi icin el
ekokardiyografisinin ASD’ye eslik eden VSD yakalama orant %86.4 olarak

belirlendi.

Calismaya katilan 1019 yenidoganin 8’ine (%3.0) ekokardiyografi
goriintiilemesiyle VSD tanist konuldu. Ekokardiyografi ile VSD tanist alan 8
yenidoganin 6’s1 (%75.0) el ekokardiyografisi yardimiyla VSD tanis1 alirken 2’sine
(%2.5) ASD’ye eslik eden VSD tanisi konuldu. Bu nedenle, el ekokardiyografisinin
VSD yakalama oran1 %75.0 olarak bulundu.

Calismaya katilan 1019 yenidoganin 2’sine (%0.7) ekokardiyografi
goriintillemesiyle Fallot tetralojisi tanist konuldu. Ekokardiyografi ile Fallot
tetralojisi tanis1 konulan 2 yenidogan, el ekokardiyografisi incelemesinde ASD’ye
eslik eden VSD tanis1 almisti. Dolayisiyla, el ekokardiyografisinin Fallot tetralojisi

yakalama oranm1 %0 olarak belirlendi.

Calismaya katilan 1019 yenidoganin 2’sine (%0.7) ekokardiyografi
goriintliilemesiyle ASD’ye eslik eden bikiispit aorta tanis1 konuldu. S6z konusu 2
yenidogan, el ekokardiyografisi incelemesinde ASD’ye eslik eden VSD tanisi
almisti. Bu nedenle, el ekokardiyografisinin ASD’ye eslik eden bikiispit aorta

birlikteligi yakalama oran1 %0 olarak bulundu.

Calismaya katilan 1019 yenidoganin 2’sine (%0.7) ekokardiyografi
goriintiilemesiyle biiyiik arter transpozisyonuna eslik eden VSD tanist konuldu.

Bahsedilen 2 yenidogan, el ekokardiyografisi incelemesinde de karmasik kalp
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hastaligi tanis1 aldigr igin el ekokardiyografisinin biiyiik arter transpozisyonunu

yakalama oran1 %100 olarak hesaplandi.

Calismaya katilan 1019 yenidoganin 1’ine (%0.4) ekokardiyografi
gorlntiilemesiyle total pulmoner vendz doniis anomalisi tanis1 konuldu. S6z konusu
2 yenidogan, el ekokardiyografisi incelemesinde de karmasik kalp hastaligi tanisi
aldig1 icin el ekokardiyografisinin total anormal pulmoner vendz doniis anomalisini

yakalama oran1 %100 olarak belirlendi.

Calismaya katilan 1019 yenidoganin 1’ine (%0.4) ekokardiyografi
goriintliilemesiyle kardiyak rabdomyom tanist konuldu. S6z konusu yenidogan, el
ekokardiyografi incelemesinde de kardiyak rabdomyom tanisi aldigi igin el

ekokardiyografisinin kardiyak rabdomyom yakalama oran1 %100 olarak bulundu.

Ozetle, transtorasik ekokardiyografi ve el ekokardiyografisi bulgulari
arasinda istatistiksel olarak anlamli ve pozitif bir korelasyon vardi (r=0.561,
p=0.001). Dogumsal kalp hastalig1 taramasinda el ekokardiyografisinin duyarliligi
%84.2 ve ozgiilliigli %100 olarak hesaplandi.
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5. TARTISMA

Yenidoganlarda dogumsal kalp hastalig1 siklig1 %0.8 ile %1 arasinda degisir
(3). Orta ve agir siddette dogumsal kalp hastalig1 goriilme orani ise %0.6 ile %0.8
arasindadir (70). Dogumsal kalp hastaligi olan yenidoganlarin %40 ila %50’sine
yagsamin ilk haftasinda, %50 ila %60’1na yasamin ilk ayinda tani konulur. Dogumsal
kalp hastaliklarina olabildigince erken donemde tani konulmasi, bu anomalilerin

cerrahi bakimdan tamamen diizeltilmesine olanak saglayacaktir (4,23).

Gebelik takibindeki ilerlemelere ve prenatal tan1 olanaklarindaki gelismelere
ragmen, dogumsal kalp hastaliklar1 yenidogan 6liimlerinin %7’sinden sorumludur ve
yenidogan dliimlerine yol agan dogumsal sebepler arasinda ilk sirada yer almaktadir.
Yenidoganlarin dogumsal kalp hastaliklart agisindan taranmasi, morbidite ve

mortalite oranlarinda belirgin diisiise neden olmustur (71,72).

Dogumsal kalp hastaligt taramasinda giincel yaklasim; prenatal
ultrasonografi, klinik muayene ve nabiz oksimetre kombinasyonudur (3). Ulkemizde
diinyaya gelen yenidoganlarin dogumsal kalp hastaligi taramasinda da kalp
muayenesi gergeklestirilir ve nabiz oksimetre ile arteriyel oksijen satiirasyonu tayin
edilir. Yanlis pozitif tarama sonuglar1 olan yenidoganlar, ekokardiyografi gibi tam
testlerine tabi tutulur. Fazladan ekokardiyografi goriintiilemesi yapilmasiyla iligkili
potansiyel olumsuzluklar ithmal edilebilir. Buna karsilik, bilhassa siyanoza sebep
olan dogumsal kalp hastaliklar1 olan yenidoganlarin goézden kagirilmas: ciddi
sonuglara yol acar (123). Nabiz oksimetre ile arteriyel oksijen satiirasyonu
degerlendirmesinde normal degerlerin saptandigi yenidoganlarda, saatler veya giinler
icerisinde, foramen ovale, duktus venozus ve duktus arteriozus gibi baglantilarin
kapanmasiyla yasamsal bakimdan kritik 6neme sahip dogumsal kalp hastaliklarinin
klinik olarak belirginlesebilecegi unutulmamalidir. Bu olasilik, dogumsal kalp
hastaliklar1 taramasinda nabiz oksimetre kullanimi1 bakimindan bir olumsuzluk olarak

kabul edilir (124).

Bu tez calismasinin amaci, gebelik sirasinda dogumsal anomali ve/veya
kromozom bozuklugu tanisi almamis, zamaninda dogmus, saglikli goriinen ve anne
yaninda takip edilen yenidoganlarda dogumsal kalp hastaliklarinin taranmasi igin el

ekokardiyografisinin saptanmasinda kullanilip kullanilamayacagini aragtirmaktir.
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Bu tez ¢alismasina aliman 1019 yenidoganda transtorasik ekokardiyografi ile
goriintlileme yapilmistir.  Yenidoganlarin  747°sinde (%73.3) dogumsal kalp
anomalisi tespit edilmezken 272’sinde (%26.7) klinik olarak anlamli ve anlamsiz
olan dogumsal kalp hastalig1 saptanmustir. Transtorasik ekokardiyografi ile 2 hastada
BAT ile VSD birlikteligi, 2 hastada Fallot tetralohjisi, 1 hastada TPVDA bulunmus
ve KKKH goriilme sikligi %0.49 olarak saptanmistir. Pulse oksimetre cihazi ile
KKKH saptanma oranm1 %0.19 saptanmigken, el ekokardiyografisi ile bu oran 0.29
olarak bulunmustur. Bu bulguya benzer bicimde, Hoffman ve arkadaslar1 da kritik
dogumsal kalp hastaligt olan yenidoganlarda dogum sonrasi donemde tani
konulmadan evlerine gonderilme oraninin %13 ile %48 arasinda degistigini

bildirmistir (125).

Ekici ve meslektaslarinin yayimladigi calismada saglikli yenidoganlarda
dogumsal kalp anomalisi siklig1 %3.49 olarak hesaplanirken yogun bakim biriminde
tedavi edilen yenidoganlardaki dogumsal kalp anomalisi siklig1 ise %33.6 olarak
bulunmustur (126). Zan ve arkadaslari, yenidogan yogun bakim iinitesine yatisi
yapilan 3287 yenidogani geriye doniik olarak incelemis ve dogumsal kalp anomalisi
sikligini %6.6 olarak belirlemistir (127). Ote yandan, Cagan ve meslektaslarinin
yapmis oldugu calismada, yogun bakim birimine yatirilan 724 yenidogan geriye
doniik olarak degerlendirilmistir. Bu  yenidoganlarin  232’si  transtorasik
ekokardiyografiyle incelenmis ve %46’sinda dogumsal kalp hastalig: tespit edilmistir
(128). EI Idrissi Slitine ve arkadaslarinin yapmis oldugu ¢alismada 10451hastanin
8013’1 taranmis olup 15 (%0.18) hastanin pulse oksimetre testinden kaldigi, bu
hastalardan 5 hasta kritik konjenital kalp hastaligi saptanmis, 5 hastada yanlis
pozitiflik, 5 hastada ise kritik olmayan konjenital kalp hastalig1 saptanmistir (129).

Goriildugii gibi, lilkemizde yapilan ¢alismalarda dogumsal kalp hastalig1 i¢in
birbirinden farkli ve degisken prevalans degerleri bildirilmistir. Bu degiskenligin ¢ok
sayida nedeni vardir. Bunlarin en 6nemlileri, ¢alismalarin farkli biiytikliikte, degisik
demografik ve klinik 6zelliklere sahip popiilasyonlarda yiiriitiilmiis olmasi, dogumsal
kalp hastaligi terimi i¢in farkli Olgiitler kullanilmis olmasi ve ekokardiyografi
gorlntiilemesi gergeklestirilirken ortaya c¢ikan teknik ve kisisel farkliliklarin
bulunmasidir. Bu tez c¢alismasinda, gebelik sirasinda dogumsal anomali ve/veya
kromozom bozuklugu tanisi almamis, zamaninda dogmus, saglikli goriinen ve anne
yaninda takip edilen yenidoganlar incelendigi icin dogumsal kalp hastalig
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prevalansinin, yenidogan yogun bakim birimlerinde yiiriitiilen ¢aligmalarda ulasilan
prevalans degerlerinden daha diisiik olmas1 beklenecektir. Ote yandan, incelenen
yenidoganlarin, genellikle riskli gebeliklerin takip ve sevk edildigi bir iigiincii
basamak saglik merkezinde diinyaya gelmis olmasi nedeniyle niifusa dayali
calismalara gore bu c¢alismada daha yiiksek dogumsal kalp hastaligi prevalansi
hesaplanmis olabilir. Prevalans degerlerindeki farkliligin diger nedenleri arasinda, bu
tez ¢alismasi yiritiiliirken yararlanilan ekokardiyografi cihazinin teknik kapasitesi

ve bu cihazi kullanan ¢ocuk kardiyolojisi uzmaninin bilgi ve becerisi sayilabilir.

Bu tez calismasinda dogumsal kalp hastalig1 olan ve olmayan yenidoganlar,
annede kronik hastalik bakimindan istatistiksel olarak benzer bulundu (%40.8 vs
%44.7, p=0.266). Her iki yenidogan grubu arasinda annenin ila¢ kullanim
bakimindan istatistiksel olarak anlamli bir fark belirlenemedi (%37.9 vs %38.3;
p=0.903). Dogumsal kalp hastalig1 olan ve olmayan yenidoganlar, akraba evliligi
bakimindan istatistiksel olarak benzerdi (%11.4 vs %9.8; p=0.449). Bu bulguyla
uyumlu olarak, El Idrissi Slitine ve arkadaslarinin ¢alismasinda da dogumsal kalp
hastalig1 agisindan taranan 8013 yenidogandan 329’unun (%4.1) annesinde diyabet
oldugu, 841’nin (%10.48) annesinde ilag kullanim Oykiisii ve 1037’sinde (%12.95)

ebeveynler arasinda akrabalik oldugu rapor edilmistir (129).

Bu tez ¢aligmasinda, dogumsal kalp hastaligi olan ve olmayan yenidoganlar,
dogum sirasindaki gebelik yas1 bakimindan da istatistiksel olarak benzerdi
(37.95+1.27 hafta vs 37.94+1.33 hafta, p=0.882). Literatiire bakildiginda, Arlettaz ve
meslektaglarinin, dogumsal kalp hastalig1 tanist alan yenidoganlar igin ortalama
dogum yasinin 39 hafta (aralik: 35-42 hafta) oldugunun bildirildigi goriilecektir
(130). Buna karsin, Ekici ve arkadaslari, dogumsal kalp hastalig1 olan yenidoganlarin
dogum sirasindaki gebelik yasini1 ortalama 37.8+2.6 hafta olarak belirlemis ve bu
yenidoganlardan %67.3’1linilin 37. gebelik haftasinda ve daha sonra diinyaya geldigini
tespit etmistir (126). Benzer bigimde, Cagan ve meslektaslarinin yaptigir calismada,
dogumsal kalp hastalig1 tanis1 alan yenidoganlarin dogum sirasindaki gebelik yasi

36.84+2.7 hafta olarak bulunmustur (128).

Bu tez calismas: yiiriitiiliirken dogumsal kalp anomalisi olan 272 yenidoganin
88’1 (%32.4) vajinal yolla ve 184l (%67.6) sezaryenle dogdu. Dogumsal kalp
anomalisi olmayan 747 yenidoganin 265’1 (%35.5) vajinal yolla ve 482’si (%64.5)

47



sezaryenle diinyaya geldi. Dogumsal kalp anomalisi olan ve olmayan yenidoganlar
arasinda dogum sekli bakimindan istatistiksel olarak anlamli bir farklilik saptanmadi.
Bu bulguyla uyumlu olarak, Giiney Varal ve arkadaslarinin ¢alismasinda da nabiz
oksimetre ile dogumsal kalp hastaligi taramasi yapilan 99 yenidogandan 61’inin
(%61.6) sezaryenle dogdugu belirtilmistir (131). Benzer bigimde, Tanriverdi ve
arkadaslarinin ¢alismasinda ise nabiz oksimetre ile dogumsal kalp hastalig1 taramasi
yapilan yenidoganlardan %66.8’inin sezaryenle ve %33.2’sinin vajinal yolla diinyaya

geldigi ifade edilmistir (132).

Ote yandan, Kukawczynska-Nocynska ve meslektaslari, nabiz oksimetre
taramas1 uygulanan yenidoganlardan %51.4’linlin vajinal yolla ve %48.6’sinin

sezaryenle dlinyaya geldigini bildirmistir (133).

Fark edilecegi iizere, dogumsal kalp hastaligi olan yenidoganlarin dogum
sirasindaki gebelik yast ve dogum sekli ile ilgilenen g¢alismalarda degisken ve
celiskili sonuglara ulasilmigtir. Bu degiskenligin nedeni, farkli biiyiikliiklerde olan,
demografik ve klinik oOzellikler bakimindan homojen olmayan popiilasyonlarda
arastirma yapilmig ve hasta secimi ig¢in farkli Olgiitlerin kullanilmis olmasidir.
Ornegin, bu tez galismasinda, gebelik siireci olagan seyreden ve zamanmda dogum
yapan yenidoganlar alinmig ve prematiirite nedeniyle yogun bakim birimine yatirilan
yenidoganlar calisma dis1 birakilmistir. Bir baska etken ise dogumdaki gebelik
haftasina ve dogum sekline karar verirken annenin duygudurumunun yani sira

fetusun 1yilik hali ve prezentasyonu gibi obstetrik 6zelliklerin dikkate alinmasidir.

Bu tez calismasinda, dogumsal kalp hastaligt olmayan yenidoganlarda
erkek/kiz oram1 %42.6’ya %57.4 olarak bulunurken dogumsal kalp hastaligi tanisi
konulan yenidoganlarda erkek/kiz oran1 %51°e %48.8 olarak belirlendi. Dogumsal
kalp hastalig1 olan yenidoganlarda kiz cinsiyet belirlenme orani anlamli olarak
diistiktii (p=0.019). Buna karsit olarak, iilkemizde yapilan benzer bir c¢aligmada
dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konulan yenidoganlarla saglikli yenidoganlar arasinda

cinsiyet bakimindan anlamli bir farklilik saptayamamaistir (128).

Literatiire bakildiginda, Zhao ve arkadaslari, sessiz seyreden dogumsal kalp
hastaligi bulunan yenidoganlarda erkek/kiz oranint %55’ %45 olarak bulurken

belirti veren dogumsal kalp hastalig1 olan yenidoganlarda erkek/kiz oranint %54’e
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%46 olarak bildirmistir (134). Giiney Varal ve meslektaglarinin yapmis oldugu
calismada, dogumsal kalp hastaligi taramasi yapilan 99 yenidoganin %54.5°1 erkek
ve %45.5’1 kiz olarak saptandi (131). Kukawczynska-Nocynska ve arkadaslarinin
arastirmasinda ise dogumsal kalp hastalig1 taramasi1 yapilan yenidoganlarin %47.4’
erkek ve %52.6’s1 kiz idi (133). Ek olarak, Jain ve meslektaslari, nabiz oksimetre ile
dogumsal kalp hastalig1 taramasi yapilan 5874 yenidoganin %51.4’linli erkek ve
%48.6’sm1 kiz olarak belirledi (135). Benzer bigimde, Tanriverdi ve arkadaslari,
dogumsal kalp hastalig1 agisindan taranan 504 yenidoganin %50.4’linii erkek ve

%49.6’s1n1 kiz olarak bildirdi (132).

Bu calismada, dogumsal kalp hastalig1 tanisi alan ve almayan yenidoganlar,
dogum agirligi bakimindan istatistiksel olarak benzer bulundu (3095.99+443.72
gram vs 3147.95+477.31 gram, p=0.118). Buna karsilik, dogumsal kalp hastalig
olmayan yenidoganlara kiyasla dogumsal kalp hastaligit tanis1 konulan
yenidoganlarda 10 persentilin altinda dogum agirlig1 saptanma orani anlamli olarak

yiiksekti (153/747, %20.5 vs 69/272, %25.4; p=0.001).

Ekici ve meslektaglari, yogun bakim biriminde dogumsal kalp hastalig
stiphesiyle inceledikleri 119 yenidoganin ortalama dogum agirhigini1 3112+747 gram
(aralik: 1100-5300 gram) olarak bulmustur (126). Zhao ve arkadaglari, sessiz
seyreden dogumsal kalp hastalig1 olan yenidoganlarin dogum agirligin1 3230+540
gram olarak hesaplarken belirti veren dogumsal kalp hastaligi olan yenidoganlarin
dogum agirligmi 3190+£520 gram olarak Olgmiistiir (134). Giliney Varal ve
meslektaslari, dogumsal kalp hastaligi agisindan taranan 99 yenidoganin dogum
agirligini ortalama 3142+592 gram olarak belirlenmistir. Ayrica bu yenidoganlardan
10’unun (%10.1) gebelik yasina gore kiiclik oldugunu ortaya koymustur (131).
Cagan ve arkadaglari, dogumsal kalp hastaligi tanmis1 koyduklar1 yenidoganlarin
ortalama dogum agirligini 2991+ 808 gram olarak bildirmistir (128). Kukawczynska-
Nocynska ve meslektaslari, dogumsal kalp hastali§i acisindan taradiklari
yenidoganlarin ortalama dogum agirhigimi 3578 gram (aralik: 2110-6000 gram)
olarak hesaplamistir (133).

Bu ¢aligmada, dogumsal kalp hastalig1 tanis1 almayan yenidoganlarin birinci

ve besinci dakika Apgar skorlari sirasiyla 7.87+0.71 ve 8.72+0.60 olarak bulunurken
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dogumsal kalp hastalig1 tanisi alan yenidoganlarin ortalama birinci ve besinci dakika

Apgar skorlar sirastyla 7.94+0.7 ve 8.75+0.63 olarak belirlendi.

Buna karsilik, Zan ve arkadaslari, nabiz oksimetre ile dogumsal kalp hastalig1
taramasi yaptiklar1 yenidoganlarin ortalama birinci ve besinci dakika Apgar
skorlarini sirasiyla 6.5+1.7 ve 8.3+1.1 olarak kaydetmistir (127). Gliney Varal ve
meslektaslar1 ise benzer bir kohort i¢in ortalama birinci ve besinci dakika Apgar
skorlarini sirastyla 7.5+1.5 ve 8.7£1.0 olarak belirlemistir (131). Kukawczynska-
Nocynska ve arkadaslari, nabiz oksimetre ile dogumsal kalp hastalig1 taramasi
uyguladiklar1 yenidoganlarin ortalama birinci ve besinci dakika Apgar skorlarini

sirastyla 9 ve 10 olarak bulmustur (133).

Gorildiigii lizere, dogumsal kalp hastaligi olan yenidoganlarin cinsiyeti,
dogum agirligt ve Apgar skorlart ile ilgili bulgularini agiklayan caligmalarda
degisken ve c¢eligkili sonuclara ulagilmistir. Bu degiskenligin nedeni, biiytikliik,
Klinik ve demografik 6zellikler bakimindan standart hale getirilmemis kohortlarin
incelenmis ve hasta se¢imi i¢in farkli 6l¢iitlerin benimsenmis olmasidir. Ek olarak,
dogum agirligini belirleyen en 6nemli faktorlerin genetik altyapi ve etnik 6zellikler
oldugu ve kritik oneme sahip dogumsal kalp hastaliklar1 bulunmadikc¢a biiyiime-
gelisme geriliginin ortaya c¢ikmayacagi animsanmalidir. Bundan bagka, dogum
agirhigr olgiiliirken yapilirken teknik hatalar, Apgar skorlarinin degerlendirilmesinde
karsilasilan 6znellik ve biiylime-gelisme egrilerinin her iilke i¢in farklilik arz etmesi

gibi sebepler dolayisiyla da degisken ve celiskili sonuglar bildirilmis olabilir.

Dogumsal kalp hastaliklari i¢in yapilan nabiz oksimetre taramasinin yararl ve
uygun maliyetli bir yaklasim oldugu gosterilmistir (136). Bu konuda yayimlanmis 19
calismanin meta-analizi, nabiz oksimetrenin dogumsal kalp anomalilerini
belirlemede %76.3 duyarlilifa ve %99.9 6zgiilliige sahip olduguna isaret etmistir.
Baska bir ifadeyle, zamaninda diinyaya gelen 10000 yenidogandan 6’sinda dogumsal
kalp hastalig1 olacaktir ve nabiz oksimetre, etkilenen 6 yenidogandan 5’ini basariyla
saptayacaktir. Ote yandan, nabiz oksimetre taramasi, hatali olarak, 10000

yenidogandan 14'iinde dogumsal kalp anomalisi varmis gibi gosterecektir (137).

Bu tez calismasina alinan 1019 yenidoganin yalnizca 2’sinde (%0.2) nabiz

oksimetre ile oksijen satlirasyonu diislikligli saptanmis olup bu iki hastaya
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ekokardiyografi goriintiilemesiyle dogumsal kalp hastaligi tanis1 konulmustur. Ote
yandan, nabiz oksimetre taramasindan gecen 270 yenidogan da (%26.5) dogumsal
kalp hastalig tanis1 almistir. Buna gore, nabiz oksimetre yontemini 6zgilligi %100

ve yanlis negatifligi %99.3 olarak bulunmustur.

Arlettaz ve meslektaglariin yayimladigi calismada, nabiz oksimetre ile
tarama testini gectigi halde iiflirim duyulan 40 yenidogan transtorasik
ekokardiyografi ile degerlendirilmis; 20 yenidoganda VSD, 2 yenidoganda pulmoner
stenoz ve 1 yenidoganda atrioventrikiiler septal defekt olmak {izere 23 yenidoganda

(%57.5) dogumsal kalp hastalig1 tespit edilmistir (130).

Granelli ve arkadaglarinin ¢alismasinda ise 38269 yenidogan nabiz oksimetre
ile degerlendirilmis ve 87 yenidoganda oksijen satiirasyonu digiikligi tespit
edilmistir. Nabiz oksimetre testinden gegen 38182 yenidoganin 10’unda (%2.6)
duktus bagimli dogumsal kalp hastaligi belirlenirken nabiz oksimetre testinden
gecemeyen 87 yenidoganin 18’ine (%20.7) duktus bagimli dogumsal kalp hastalig

tanis1 konulmustur (14).

Meberg ve meslektaglari, 50008 yenidogani taramis ve 324 yenidoganda
(%0.6) oksijen satiirasyonunu <%95 ve 49684 yenidoganda (%99.4) oksijen
satiirasyonunu >%95 olarak saptamistir. Oksijen satiirasyonu degeri <%95 olan 324
yenidoganin 43’linde (%13.3) ve oksijen satlirasyonu >%95 olan 49684 yenidoganin

391’inde (%0.8) dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konulmustur (138).

Ewer ve arkadaslari, 20055 yenidogani nabiz oksimetre ile degerlendirmis ve
tarama testinden gecen 19860 yenidoganin 41’inde (%0.2) ekokardiyografi
goriintiilemesiyle dogumsal kalp hastalig1 belirlemistir. Bu yenidoganlarin 6’s1 kritik,
21’1 ciddi ve 14’1 6nemli dogumsal kalp hastalig1 tanist almistir. Nabiz oksimetre ile
tarama testinden kalan 192 yenidoganin ekokardiyografi goriintiilenmesinde 18’1
kritik, 8’1 ciddi ve 6’s1 Onemli olmak {iizere toplam 32 yenidoganda (%16.7)
dogumsal kalp hastalig tespit edilmistir (67).

Zhao ve meslektaglarinin ileriye doniik ¢alismasinda, herhangi bir belirtisi
veya bulgusu olmayan hastalarda tek basina nabiz oksimetre kullanilarak kritik
dogumsal kalp hastaligina sahip 146 olgunun 122’si (%84) ve major dogumsal kalp
hastalig1 olan 315 olgunun 185’1 (%59) tespit edilmistir. Nabiz oksimetrenin kritik
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dogumsal kalp hastalii ve major dogumsal kalp hastaligi i¢cin yanlis pozitiflik

oranlari sirasiyla 9%0.3 ve %0.3 olarak hesaplanmistir (134).

Bohala ve arkadaglari, 18801 yenidogani taramis, 30 yenidoganda (%0.2)
nabiz oksimetre ile oksijen satlirasyonunu diisilk saptamistir. Nabiz oksimetre
testinin tekrarlanmasi {izerine oksijen satiirasyonu yine diisiik ol¢iilen 15 yenidoganin

4’1 (%26.7) dogumsal kalp hastalig1 tanis1 almistir (139).

Oakley ve meslektaglarinin yaptigr calismada, dogum sirasindaki gebelik
haftas1 35’in iizerinde olan 6329 yenidogan nabiz oksimetre ile taranmis ve 14
yenidoganda (%0.2) oksijen satiirasyonunun <%95 oldugu saptanmistir. Bu
yenidoganlarin 10’unda (%71.4) dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konulmustur (140).
Jain ve arkadaslar1 ise 5874 olgunun 164’iinde (%2.79) nabiz oksimetre ile oksijen
satlirasyonu Ol¢imiinii <%95 olarak saptamistir. Bu hastalarin 44’tine (%26.8)

ekokardiyografi incelemesiyle dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konulmustur (135).

Tanriverdi ve arkadaslarinin c¢alismasinda, nabiz oksimetre ile tarama
testinden ilk taramada arada kalinan ancak kontrol taramada gegen 26 yenidogan
ekokardiyografi ile incelenmis ve 20 yenidoganda (%76.9) dogumsal kap hastaligi
belirlenmistir. Dolayisiyla, nabiz oksimetre taramasindan gegen yenidoganlarda
dogumsal kalp hastalig: saptanma orani anlaml olarak daha yiiksek bulunmustur. iki
kez yapilan nabiz oksimetre taramasindan kalan 56 yenidoganin 29’una (%51.8)
dogumsal kalp hastalig1 tanis1 konulmustur. Bu ¢alismada tan1 alan dogumsal kalp
hastaliklari; patent foramen ovale (%55.5), ASD (%24.4), VSD (%6.6), hafif
pulmoner stenoz (%4.4), hafif trikiispit yetmezlik (%4.4), PDA’ya eslik eden patent
foramen ovale (%2.2) ve VSD’ye eslik eden patent foramen ovale (%2.2) olarak

bildirilmistir (132).

Literatiir genel olarak degerlendirildiginde, nabiz oksimetre taramasinin
yiiksek Ozgiilliige ve nispeten daha diisiik duyarlilia sahip oldugu anlasilir. Nabiz
oksimetre taramasinin daha diisiik duyarliliga sebep olmasinin birincil nedeni; duktus
arteriozus, duktus venozus ve foramen ovale gibi dogal baglantilarin yasamin ilk
giinleri veya haftalar icinde kapanmasiyla siyanotik kalp hastaliklarinin klinik olarak
goriiniir hale gelmesidir. Nabiz oksimetre taramasinin yiliksek 6zgiilliigline ragmen

bu taramadan gecen yenidoganlarda daha sonra dogumsal kalp hastaligi tanisi
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konulmasinin temel nedeni de kritik dneme sahip olmayan ve klinik belirtiler veya

bulgular agisindan degiskenlik gdsterebilen asiyanotik dogumsal kalp anomalileridir.

Dogumsal kalp hastaliklar1 arasinda en stk VSD goriiliir (73). Bu defekti
sirasiyla ASD, PDA, Fallot tetralojisi, pulmoner stenoz, biiyiik arter transpozisyonu,
aort koarktasyonu ve atrioventrikiiler septal defekt izler. En sik goriilen asiyanotik
dogumsal kalp hastaliklar1t VSD ve ASD iken en sik goriilen siyanotik dogumsal kalp

hastaliklar1 ise Fallot tetralojisi ve biiyiik arter transpozisyonu olarak bilinir (72).

Bu tez calismasinda, transtorasik ekokardiyografi goriintiilemesiyle 1019
yenidoganin 197’sinde (%72.4) ASD, 59’unda (%21.7) ASD’ye eslik eden VSD,
8’inde (%3.0) VSD, 2’sinde (%0.7) Fallot tetralojisi, 2’sinde (%0.7) ASD’ye eslik
eden bikiispit aorta, 2’sinde (%0.7) biiyiik arter transpozisyonuna eslik eden VSD,
I’inde (%0.4) total pulmoner vendz doniis anomalisi ve 1’inde (%0.4) kardiyak

rabdomyom tanisi kesinlestirilmistir.

Zan ve meslektaglariin ¢aligmasinda en sik goriilen dogumsal kalp
hastaliklart VSD (%33.6), ASD (%30.8), PDA (%27.6), pulmoner atrezi (%27.6),
aort koarktasyonu (%18.8), biiylik arter transpozisyonu (%16.5), Fallot tetralojisi
(%5) ve total anormal pulmoner vendz doniis anomalisi (%3.2) olarak siralanmistir
(127). Cagan ve arkadaglarinin yaptig1 calismada siyanotik dogumsal kalp anomalisi
sitkligt %2 iken asiyanotik dogumsal kalp anomalisi sikligt %12.9 olarak
saptanmistir. Bahsedilen ¢aligmada en sik goriilen asiyanotik dogumsal kalp
anomalileri izole VSD (%]17.4), izole ASD (%22) ve ASD’ye eslik eden diger
anomaliler (%40) olarak rapor edilmistir. En sik rastlanan siyanotik dogumsal kalp

hastalig1 ise %4.5 oraninda goriilen biiyiik arter transpozisyonudur (128).

Transtorasik ekokardiyografi, dogumsal kalp hastaliklarinin tanisinda "altin
standart" olarak tanimlanir (56). Tam islevli ekokardiyografi cihazi, nicel, li¢ boyutlu
ve transozefagial goriintlilemeye izin verir. El ekokardiyografisi, beyaz bir 6nliiglin
cebine sigacak kadar kiigiik olmasina ragmen temel olctimlerle iki boyutlu ve/veya
renkli goriintileme saglayan tibbi bir aragtir (58,62). El ekokardiyografisi
kullaniminin, yetigkinler iizerinde fizik muayene yapan bir kalp hastaliklar
uzmaninin tanit yetenegini Onemli Olc¢lide iyilestirdigi kanitlanmistir. Bununla

birlikte, el ekokardiyografisinin pediatrik hastalardaki kullanimiyla ilgili bilgiler
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azdir ve Ozellikle tek ventrikiil tanis1 konulan yenidoganlarla ve romatizmal kalp
hastaligi olan biiyliik c¢ocuklarla sinirhidir (62). El ekokardiyografisinin pediatrik
hastalardaki kullanimiyla ilgili ¢alismalar, bu tibbi cihazin dogrudan transtorasik

ekokardiyografi ile karsilagtirllmasina odaklanir (59,141).

Standart ekokardiyografi ile degerlendirilen 4773 ¢ocugun incelendigi bir
calismada, 1317 c¢ocuga fizik muayene yapilmis ve el ekokardiyografisi
uygulanmistir. Fizik muayene, romatizmal kalp hastaliginin veya kapak tutulumunun
saptanmasinda zayif bir duyarliliga sahip olarak degerlendirilmistir. Buna karsin,
fizik muayene ve el tipi ekokardiyografisi bulgulari birlikte yorumlandiginda, kesin
romatizmal kalp hastalig1 (%97.8'e kars1 %2.2), sinirda veya kesin romatizmal kalp
hastalig1 (%78.4'e kars1t %16.4) ve patolojik aort yetmezligi (%81.8'e karst %13.6)
tanilarinda duyarliligin anlamli olarak artti§i belirlenmistir (60). Baska bir saha
calismasinda, ortalama yas1 10.8 olan 1420 g¢ocukta el ekokardiyografisi
goriintlilemesinden sonra transtorasik ekokardiyografi incelemesi gerceklestirilmistir.
El ekokardiyografisinin romatizmal kalp hastaligi i¢in %79 duyarliliga ve %87
Ozgulliige, kesin romatizmal kalp hastaligi i¢inse %98 duyarliliga sahip oldugu
hesaplanmastir (59).

Riley ve meslektaslari, hipoplastik sol kalp sendromu tanisi konulan ve evre |
veya II cerrahi palyasyon uygulanan 15 hastayr degerlendirmistir. Bu ¢aligmada, el
ekokardiyografisi bulgularinin trikiispit yetmezligin siddeti ve sag ventrikiiliin
sistolik islevleri acisindan standart ekokardiyografi ile anlamli derecede uyumlu
oldugunu bildirilmistir. El ekokardiyografisi sag ventrikiiliin sistolik islevlerindeki
bozulmay1 belirlemek i¢in %100 duyarliliga ve %92 ozgiilliige sahip oldugu
bulunmustur. Benzer sekilde, el ekokardiyografisinin siddetli trikiispit yetmezlik i¢in

%94 duyarlilig1 ve %88 6zgiilliigii vardir (63).

Bildigimiz kadariyla, bu tez c¢aligmasi, gebelik siireci olagan seyreden,
goriiniiste sagliklt olan ve dogumsal kap hastaligi agisindan diigiik risk tasiyan
yenidoganlarda dogumsal kalp hastaliklarin1 belirlemede el ekokardiyografisinin
dogrulugunu arastiran ilk arastirmadir. Bu ¢alismada, el ekokardiyografisinin ASD'yi
%75.6, ASD’ye eslik eden VSD varligim1 %86.4 ve izole VSD'yi %75 saptama
oranina sahip oldugu goriilmiistiir. Bundan bagka, el ekokardiyografisi ve

transtorasik ekokardiyografi bulgular1 arasinda istatistiksel olarak anlamli ve pozitif
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korelasyon mevcuttu (r=0.561, p=0.001). Bununla birlikte, bu c¢alismada, el
ekokardiyografisi incelemesinin duyarlilign %84.2 ve Ozgilligi %100 olarak
bulundu. Bunun nedeni, el ekokardiyografisiyle incelenen 1019 yenidogandan
normal olarak degerlendirilen 43’line transtorasik ekokardiyografi ile ASD teshisi
konulmus olmasiydi. Transtorasik ekokardiyografi goriintiilemesiyle Fallot tetralojisi
belirlenen 2 yenidogana ve ASD’ye eslik eden bikiispit aorta tanisi alan 2
yenidogana el ekokardiyografisi ile ASD’ye eslik eden VSD tanist konulmasi, el
ekokardiyografisinin ~ kapak anomalilerini ve Dbiiyiilk damar yerlesimini

degerlendirmede yetersiz kalabilecegini diistindiirmektedir.

Bu calismanin bulgular, el tipi ekokardiyografinin diisiik riskli
yenidoganlarda dogumsal kalp hastaliklarini taramak i¢in tamamlayici bir arag
olduguna isaret etmektedir. Calismaya yalnizca diisiik riskli yenidoganlarin alinmasi,
calisma kohortunun nispeten kiiciik ve heterojen olmasi gibi etkenler, ulagilan
bulgularin  glictini ve  gecerliligini  kisitlamaktadir.  Dolayisiyla, el
ekokardiyografisinin dogumsal kalp hastaligi taramasinda yeri olup olmayacagin
belirlemek amaciyla daha genis 6lgekli ve miimkiinse yiiksek riskli yenidoganlar1 da

kapsayan ¢ok merkezli caligmalar yiirtitiilmelidir.
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6. SONUC

Yenidoganlarda dogumsal kalp hastalig1 siklig1 %0.8 ile %1 arasinda degisir
(3). Dogumsal kalp hastalig1 olan yenidoganlarin %40 ila %50’sine yasamin ilk
haftasinda, %50 ila %60’ma yasamin ilk ayinda tani konulur (4,23). Gebelik
takibindeki ilerlemelere ve prenatal tani olanaklarindaki gelismelere ragmen,
dogumsal kalp hastaliklart yenidogan o6liimlerinin %7’sinden sorumludur ve
yenidogan Sliimlerine yol acan dogumsal sebepler arasinda ilk sirada yer almaktadir.
Yenidoganlarin dogumsal kalp hastaliklart agisindan taranmasi, morbidite ve

mortalite oranlarinda belirgin diisiise neden olmustur (71,72).

Dogumsal kalp hastaligt taramasinda giincel yaklasim; prenatal
ultrasonografi, klinik muayene ve nabiz oksimetre kombinasyonudur (3). Aslinda
dogumsal kalp hastaliklar1 i¢in yapilan nabiz oksimetre taramasi, yararli ve uygun
maliyetli bir yaklasimdir (136). Konuyla ilgili yayimlanan bir meta-analiz, nabiz
oksimetrenin dogumsal kalp anomalilerini belirlemede %76.3 duyarliliga ve %99.9
Ozgulliige sahip oldugunu gostermistir. Baska bir ifadeyle, zamaninda diinyaya gelen
10000 yenidogandan 6’sinda dogumsal kalp hastalig1 olacaktir ve nabiz oksimetre,
etkilenen 6 yenidogandan 5’ini basariyla saptayacaktir (137). Ote yandan, Hoffman
ve arkadaglari, kritik dogumsal kalp hastalig1 olan yenidoganlarda dogum sonrasi
donemde tan1 konulmadan evlerine gonderilme oranmin %13 ile %48 arasinda
degistigini bildirmektedir (125). Bunun birincil nedeni, nabiz oksimetre ile arteriyel
oksijen  satiirasyonu  degerlendirmesinde  normal degerlerin  saptandigi
yenidoganlarda, saatler veya giinler icerisinde, foramen ovale, duktus venozus ve
duktus arteriozus gibi baglantilarin kapanmasiyla yasamsal bakimdan kritik 6neme
sahip dogumsal kalp hastaliklarinin klinik olarak belirginlesme ihtimalidir (124).
Bundan bagka, nabiz oksimetre taramasi, hatali olarak, 10000 yenidogandan 14'iinde

dogumsal kalp anomalisi varmis gibi gostermektedir (137).

Bu tez calismasinin amaci, gebelik sirasinda dogumsal anomali ve/veya
kromozom bozuklugu tanisi almamis, zamaninda dogmus, saglikli gériinen ve anne
yaninda takip edilen yenidoganlarda dogumsal kalp hastaliklarinin taranmasi i¢in el

ekokardiyografisinin saptanmasinda kullanilip kullanilamayacagini arastirmaktir.
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Bu tez calismasina alinan 1019 yenidoganda transtorasik ekokardiyografi ile
goriintlileme yapilmistir.  Yenidoganlarin  747°sinde (%73.3) dogumsal kalp
anomalisi tespit edilmezken 272’sinde (%26.7) dogumsal kalp hastalig:
belirlenmistir. Bu dogumsal kalp hastaliklari; ASD (%72.4), ASD’ye eslik eden VSD
(%21.7), VSD (%3.0), Fallot tetralojisi (%0.7), ASD’ye eslik eden bikiispit aorta
(%0.7), biiylik arter transpozisyonuna eslik eden VSD (%0.7), total pulmoner venoz
doniis anomalisi (%0.4) ve kardiyak rabdomyom (%0.4) olarak siralanmstir.
Incelenen 1019 yenidoganin yalmzca 2’sinde (%0.2) nabiz oksimetre ile oksijen
satiirasyonu  diisiikliigii saptanmis olup bu iki hastaya ekokardiyografi
goriintiilemesiyle dogumsal kalp hastaligi tanist konulmustur. Ote yandan, nabiz
oksimetre taramasindan gecen 270 yenidogan da (%26.5) dogumsal kalp hastalig1

tanis1 almistir.

Bildigimiz kadariyla, bu tez caligmasi, gebelik siireci olagan seyreden,
goriiniiste saglikli ve diisiik riskli olan yenidoganlarda dogumsal kalp hastaliklarini
belirlemede el ekokardiyografisinin dogrulugunu arastiran ilk arastirmadir. Bu
calismada, el ekokardiyografisinin ASD'yi %75.6, ASD’ye eslik eden VSD varligini
%86.4 ve izole VSD'yi %75 saptama oranina sahip oldugu goriilmiistiir. Bundan
baska, el ekokardiyografisi ve transtorasik ekokardiyografi bulgulari arasinda
istatistiksel olarak anlamli ve pozitif korelasyon mevcuttu (r=0.561, p=0.001).
Bununla birlikte, bu ¢aligmada, el ekokardiyografisi incelemesinin duyarliligi %84.2
ve Ozgilligi %100 olarak bulundu. Bunun nedeni, el ekokardiyografisiyle incelenen
1019 yenidogandan normal olarak degerlendirilen 43’line transtorasik
ekokardiyografi ile ASD teshisi konulmus olmasiydi. Transtorasik ekokardiyografi
goriintiilemesiyle Fallot tetralojisi belirlenen 2 yenidogana ve ASD’ye eslik eden
bikiispit aorta tanisi alan 2 yenidogana el ekokardiyografisi ile ASD’ye eslik eden
VSD tanist konulmasi, el ekokardiyografisinin kapak anomalilerini ve biiyiik damar

yerlesimini degerlendirmede yetersiz kalabilecegini diisiindiirmektedir.

Bu calismanin bulgulari, el tipi ekokardiyografinin diisiik riskli
yenidoganlarda dogumsal kalp hastaliklarini taramak igin tamamlayict bir arag
olduguna isaret etmektedir. Caligmaya yalnizca diisiik riskli yenidoganlarin alinmasi,
calisma kohortunun nispeten kiicliik ve heterojen olmasi gibi etkenler, ulasilan
bulgularin  gilictini  ve  gecerliligini  kisitlamaktadir.  Dolayisiyla, el
ekokardiyografisinin dogumsal kalp hastaligi taramasinda yeri olup olmayacagini
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belirlemek amaciyla daha genis 6lgekli ve miimkiinse yiiksek riskli yenidoganlar1 da

kapsayan ¢ok merkezli caligsmalar yiiriitiilmelidir.
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