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OZET

Konjenital kalp hastaliklarinin (KKH) erken tanisi yenidoganin morbidite ve mortalitesinde bilyilk dneme sahiptir. Fizik muayene her zaman tanida
yardimc1 olmayabilir. Pulse oksimetre ile kritik konjenital kalp hastaligi taramas1 yapmak asemptomatik bebeklerin erken tani almasinda faydalidir.
Bu yazida yenidogan yogun bakim tinitesine farkli sebeplerle yatig yapildiktan sonra solunumsal problemleri olmadan oksijen satiirasyonu diisiikligi
olmasi sebebi ile konjenital kalp hastalig: tams1 alan 3 olgudan bahsedildi. ki hastaya ventrikiiler septal defektli pulmoner atrezi, bir hastaya da
trunkus arteriozus tip 4 tanis1 konuldu. Ekokardiyografi (EKO) ile tan1 konulduktan sonra prostaglandin E1 infiizyonu baslanan olgulardan biri kaybe-
dildi. Diger iki hastaya cerrahi tedavi uygulanmasi planlandi.

Kritik KKH taramasi ile saturasyon diigiikliigii saptanan belirgin siyanozu olmayan bir bebekte duktus bagimli kalp hastalig1 olabilir, yatirilarak takip
edildiginde solunum sikintist gozlenmez ise akciger kaynakli bir ventilasyon-perfiizyon bozuklugu diisiiniilmez ise oncelikle KKH akla gelmelidir. 2.
diizey yenidogan yogun bakim iinitelerinde veya ¢ocuk kardiyolojisi hekimi goriisii alinamadiginda EKO ile gosterilmesi beklenilmeden prostaglan-
din E1 infiizyonu baglanarak hastanin ¢ocuk kardiyoloji tinitesi olan bir merkeze sevki hayat kurtarici olabilir.

Anahtar Sozciikler: Satiirasyon, Ekokardiyografi, Prostaglandin E1.

ABSTRACT
Three Case Reports with Large Vsd and Pulmonary Atresia in Newborn Intensive Care

Early diagnosis of congenital heart diseases (CHD) is of great importance in the morbidity and mortality of the newborn. Physical examination is not
always helpful in diagnosis. Screening for critical congenital heart disease with pulse oximetry is useful for early diagnosis of asymptomatic babies.

In this article, 3 cases who were diagnosed with congenital heart disease due to low oxygen saturation without respiratory problems after hospitaliza-
tion in the neonatal intensive care unit for different reasons were discussed. Two patients were diagnosed with pulmonary atresia with ventricular
septal defect, and one patient was diagnosed with truncus arteriosus type 4.

One of the patients in whom prostaglandin E1 infusion was initiated after the diagnosis was made by echocardiography died. Surgical treatment was
planned for the other two patients.

A baby without significant cyanosis who has low saturation with critical CHD screening may have ductus dependent heart disease, if respiratory
distress is not observed when followed up in hospital, if a lung-induced ventilation-perfusion disorder is not considered, CHD should be considered
first. In the second level neonatal intensive care units or when the opinion of a pediatric cardiology physician is not available, starting prostaglandin
E1 infusion without waiting for ecocardiography and the patient is transfer to a center with a pediatric cardiology unit can be life-saving.
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Yenidogan donemi hemodinamik olarak farkli olmala-
11 sebebiyle konjenital kalp hastaliklar1 (KKH) tanisin-
da zorluklar olan bir dénemdir. Bu sebeple gec tam
alan baz1 olgular 6liimle dahi sonuglanabilir. Hastalarin
klinik bulgular1 mevcut anatomik problemine gore
degiskenlik gosterir. Dispne, siyanoz, inleme, iifiirim
olabilecegi gibi fizik muayene bulgulari tamamen nor-
mal olan olgular da olabilir. Kritik KKH yasaminin ilk
bir yilinda ameliyat veya anjiografi gerektiren hastalik
olarak tanimlanir ve tiim KKH’larinin %25’ini olustu-
rur (1). Giliniimiizde palyatif ve diizeltici cerrahideki
gelismeler ile eriskin yasa ulagan hasta sayisi oldukca

fazladir. Bu sebeple KKH olan hastalarin erken tanisi-
nin konulmasi, 6zellikle duktus bagimli olanlarda pros-
taglandin E1 infiizyonu ile duktus agikliginin devam
ettirilmesi biiyilk 6neme sahiptir. Siiphelenilen hasta-
larda pediatrik kardiyoloji konsiiltasyonu ile ekokardi-
yografi (EKO) yapilmasi miimkiin degilse pulse oksi-
metre cihazi ile KKH taramasi yapilarak satlirasyon
diisiikliigi fark edilebilir, genel durumu kétii, siyanozu
olan klinik olarak unstabil bebeklere prostaglandin E1
inflizyonu EKO yapilmasi beklenmeden baslanabilir.
Basta duktus bagimli kritik KKH olmak {izere agir
KKH’likl1 hastalarin genel durumlarinin hizla kétiilese-
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rek klinik bulgularinin ortaya ¢iktigi dénemden once
taranarak tespit edilip gerekli tedavilerinin baslanmasi
hayati 6neme sahiptir (2).

Bu yazimizda yenidogan doneminde ventrikiiler septal
defekt (VSD)’li pulmoner atrezi (PA) + major aorto-
pulmoner kollateraller (MAPCA) ve Trunkus arterio-
zus Tip 4 tanist konulan 3 olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Olgu 1

Fetal distres olmasi sebebi ile 33+2 haftalik acil sezar-
yen ile 1930 gr dogan erkek bebek hipoton, spontan
solunumu zay1f olmasi sebebiyle entiibe edilerek yeni-
dogan yogun bakim iinitesine yatirildi. Prenatal takip-
lerinde betametazon tedavisi tamamlanan 9-10 Apgar
ile dogan hastanin akciger grafisinde parankimi normal
goriildii. Kalp sesleri dogal, iifiiriimii olmayan hastanin
2. giiniinde tonusunun normal spontan solunumunun iyi
olmast lizerine ekstiibe edilerek nazal devamli hava
yolu basinct (CPAP) verilerek takip edildi. Nazal
CPAP’ta takip edilirken de genel durumu iyi kan gazla-
rinda hipokarbisi olan hasta CPAP’tan ayrildi. Yatisi-
nin 3. gilinlinde kiivoéz i¢i oksijenle takip edilirken ara
ara desatiire olmas1 ve siyanozunun goriilmesi iizerine
¢ekilen elektrokardiyografisi (EKG) normal siniis rit-
minde, telekardiyografide pulmoner konusu ¢okiik
goriilen hastaya yapilan ekokardiyografide VSD + PA
+ MAPCA saptandi. 0.01 mcg/kg/dk prostaglandin E1
inflizyonu baglandi. Cekilen BT anjiografisinde; Sag
arkus aorta ile uyumlu morfolojik degisiklik izlenmis
olup sag arkus aortada sirasiyla sol ana karotis arteri
sonra sag ana karotis arteri sonra subklavian arter ve en
sonda sol subklavian arter ¢ikis gostermektedir. Pul-
moner trunkus net viziialize edilememis olup sag ana
pulmoner arter en genis yerinde yaklagik 1.3 mm ¢apla,
sol pulmoner arter ise aksiyel planda en genis yerinde
2.1 mm ¢apla ileri derecede hipoplazik degisiklik gos-
termektedir. Pulmoner trunkus sag ventrikiilden ¢ikis
yeri diizeyinde net viziialize edilememis olup kii¢iik bir
giidiik halinde ¢ikis gosterdigi izlenmektedir. Bulgular
belirgin derecede pulmoner atrezi yoniinden anlamli
olarak diisliniilmektedir. Sag akciger iist lob ve orta
loblar diizeyinde akciger parankimini besleyen aorta-
dan ayrilan aortopulmoner kollateralleri diisiindiiriir
ince kalibrasyonlu vaskiiler yapilar dikkati ¢ekmekte-
dir.

Hasta hala yenidogan yogun bakimda takip edilmekte
olup sant operasyonu igin kilosunun 3000 gr iizerine
¢ikmasini bekliyor.

Olgu 2

Miadinda 2470 gr olarak 22 yasinda annenin 1. gebeli-
ginden normal spontan vajinal dogum ile dogan bebek
postnatal takiplerinde hafif inlemesi olmasi iizerine
yenidogan yogun bakim {initesinde gozleme alindi.
Fizik muayenesinde 6zellik olmayan hastanin postnatal
1. saatinde inlemesi solunum sikintis1 olmamasi ancak
saturasyonunun %80-85 arasinda seyretmesi iizerine
takibine yatirilarak devam edildi. Preduktal — postduk-
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tal saturasyon farki olmayan hastanin ¢ift monitorle sag
el bilegi ve sol ayak bileginden monitérize izlemine
devam edildi. Akciger grafisinde parankimi normal
goriilen hastanin kan gazlarinda asidozu olmamasi
solunum cabasmin ve aktivitesinin iyi olmasi iizerine
saturasyonunu yiikseltmek amacli nazal CPAP tedavisi
baglandi. Telekardiyografisinde pulmoner konusu ¢6-
kiik goriildii. Cekilen EKG’si normal siniis ritminde
olan hastanin yapilan ekokardiyografisinde VSD +
PA+ MAPCA saptandi. 0.01 mcg/kg/dk prostaglandin
El inflizyonu baslandi. 112 aracilifiyla sant operasyo-
nu i¢gin yer arandi. Hastanin 2. giiniinde genel durumu-
nun kotiilesmesi bradikardisi olmasi ve satiirasyon
degerlerinin diismesi iizerine entiibe edildi. Pedal ¢e-
virme, kasilma gibi konvulzif hareketleri olmasi iizeri-
ne levatirasetam yiliklemesi yapildi. Mekanik ventila-
torde basing kontrollii ventilasyonla takibinde kan
gazlarinda asidozunun diizelmemesi satiirasyonunun
yikselmemesi {iizerine yiiksek frekansli ventilasyona
(HFOV) gecildi. Hastanin takiplerinde kalp tepe atimi-
nin 100’{in altinda seyretmesi ve saturasyon degerleri-
nin %70-80 aras1 seyretmesi tizerine dobutamin infiiz-
yonu baglandi. Takiplerinde inotrop tedavisinden de
yanit alinamayan hastanin bradikardisinin devam etme-
si tlizerine kardiyopulmoner resiisitasyon yapilmaya
baslandi. 45 dakika etkin resiisitasyon ve adrenalin
tedavisine ragmen yanit alinamayan hasta 3. giiniinde
kaybedildi.

Olgu 3

Fetal distres olmasi sebebi ile 31+5 haftalik ikiz esi
olarak acil sezaryen ile 1720 gr dogan kiz bebek yeni-
dogan yogun bakim {initesine prematiirite tanisiyla
yatrildi. Prenatal takiplerinde betametazon tedavisi
tamamlanan 9-10 Apgar ile dogan bebegin spontan
solunum ¢abasi iyi, aktif olmasi iizerine respiratuar
distres sendromu (RDS) koruyucu tedavi amagli nazal
CPAP’ta takip edildi. Ik bakilan kan gazinda ph: 7.16
pCO2: 68.7 HCO3: 19.3 lac:1.6 be: -3.8 saptandi. Has-
tanin SpO2 degerleri % 80-85 arasinda seyretti. Nazal
CPAP’ta £i02: %60’a kadar arttirildi. Akciger grafisin-
de akcigerde parankimde minimal infiltrasyon goriildii.
Telekardiyografide kalp go6lgesi normal saptand: kardi-
yomegalisi yoktu, KTO: 0.50 hesaplandi. Hastanin
ampisilin ve gentamisin antibiyoterapisi baglandi ve
kafein yiikleme tedavisi yapildi. Nazal CPAP’ta takip
edilirken satiirasyolarinin yiikselmemesi kan gazinda
respiratuar asidozunun olmasi iizerine entiibe edilerek
mekanik ventilatdre baglandi. ik doz siirfaktan tedavisi
akciger parankiminde minimal infiltrasyon goriilmesi
iizerine 200 mg/kg endotrakeal verildi. Hastanin oksi-
jen tedavisi altinda satiirasyon degerlerinin 80-85 ara-
sinda seyretmesi iizerine konjenital kalp hastalig1 dii-
stiniildii. Hastanin Gfiirimd yoktu. Kalp tepe atimi 140-
150/dk idi. EKG’si normal siniis ritminde idi. Cocuk
kardiyolojiye konsulte edildi. Yapilan ekokardiyografi-
sinde trunkus arteriozus tip 4 ile uyumlu goriiniim
izlendi. Hasta sant operasyonu i¢in kilosunun 3000 gr
iizerine ¢ikmasini bekliyor.



Firat Tip Dergisi/Firat Med J 2022; 27(2): 153-156

TARTISMA

Konjenital kalp hastaliklart dogumsal anomalilerin sik
nedenlerinden olup erken donemde rutin yenidogan
muayenesi ile tan1 koymak zor olabilmektedir. Kadin
dogum servislerinde erken taburculuk goriisiiniin yay-
ginlagmasi 6zellikle duktus bagimli KKH olan hastala-
rin gézden kagmasina neden olmaktadir.

Yenidogan bebeklerin non-invaziv ve ucuz bir yontem
olan pulse oksimetre ile taburculuk Oncesi taranmasi
kritik KKH’larin erken tespiti icin Onerilmektedir (2,
3). Oksijen saturasyonunun oda havasinda %92 ve
altinda seyretmesi asemptomatik bir bebekte KKH
acisindan uyarict olmalidir. Duyarliligi artirmak ve
yanlig pozitifligi azaltmak i¢in preduktal (sag el) ve
postduktal (her iki alt ekstremite) satiirasyon ol¢limii
yapmak daha anlamli sonuclar vermektedir. Iki 6l¢iim
arasinda %3’ten fazla fark olmasi da tarama testi igin
pozitif kabul edilmektedir (4).

Olgularimizda saptanan VSD ile pulmoner atrezi bir-
likteligi izole goriilebildigi gibi multipl kardiak anoma-
lilere de eslik edebilen bir durumdur. VSD ile birlikte
sag ventrikiil ¢ikimi atreziktir. Sag ve sol pulmoner
arterler birlesik ve ayr1 olabilecegi gibi tamamen de
bulunmayabilir. Bu durumda pulmoner kan akimi ma-
jor aortopulmoner kollateraller tarafindan saglanir (5).
VSD’li pulmoner atrezi Fallot tetralojisinin bir varyanti
olarak da kabul edilmektedir (6). Fallot tetralojilerinin
%20’sini olusturur ve toplam siklig1 7/100 bin civarin-
dadir. Sag ventrikiil hipertrofisi, genis ¢ikimli VSD ve
infundibuler septumun dne deviyasyonu vardir. Fallot
tetralojisinden farki, sag ventrikiil ile pulmoner arterler
arasinda luminal devamlilik olmamasidir. Bu nedenle,
pulmoner kan akimi, duktus, aortopulmoner kollateral
ya da sistemik-pulmoner santlar gibi ekstrakardiyak
kaynaklar tarafindan saglanir (7). VSD ile pulmoner
atrezi varlig1 trunkus arteriozusta da goriilebilir. Fetal
ekokardiyografide kalpten sadece tek bir damar genis
VSD iizerinden ¢ikar ve aort ile pulmoner artere ayrilir.
Kalpten pompalanan kanin biiyiik kismi, basinct daha
disiik olan akcigerlere gider. Bu nedenle erken do-
nemde kalp yetersizligi ve pulmoner hipertansiyon
ortaya cikar. izole VSD ile seyreden pulmoner atrezi
olgularinda ise trunkus yerine sadece aorta izlenir ve
pulmoner arter izlenmez.

Ventrikiiler septal defektli pulmoner atrezi olgularinda
cerrahi yaklagimi ve genel prognozu belirlemede pul-
moner dolagimin anatomisi ¢ok onemlidir (8, 9). Bu
anomalide tanisal kateter-anjiyografinin temel amaci
pulmoner dolagimin belirlenmesidir. Pulmoner arterle-
rin varligiin ve varsa konfluansinin tam olarak deger-
lendirilmesi en 6nemli noktadir. Kollaterallerin sayisi,
niteligi ve basinglarinin tayini de olduk¢a 6nemlidir.
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Ventrikiiler septal defektin varligi, koroner anatominin
ve ek anomalilerin belirlenmesi ikincil dnemdedir.
VSD + PA + MAPCA'll confluen pulmoner arterleri
olan vakalarda farkli cerrahi prosediirler vardir. Uygu-
lanacak cerrahi girisimin belirlenmesi i¢in kalp katete-
rizasyonu ve anjiografi yapilir. Ligasyon + Blalock-
Taussig shunt en basit cerrahi islemdir. Bunlarda sant-
ral pulmoner arterler perflizyon i¢in uygundur. Patch
plasti, santral pulmoner arter ile MAPCA arasinda
restriktif kommiinikasyon oldugunda uygulanir. Direkt
anastamoz, kommiinikasyonun g¢ok zayif oldugu du-
rumda araya greft konmadan MAPCA'lar santral pul-
moner artere direkt olarak anastomoz edilir. Interpozis-
yon, pulmoner arter ile MAPCA birlesimi pulmoner
ven veya brons arkasinda ise ve direk anastomoz
miimkiin degilse interpozisyon greftleri ile unifokali-
zasyon yapilir (10).

Trunkus arteriozuslu hastalarda da diizeltici ameliyatla-
rin ilk aylarda, pulmoner vaskiiler hastaligin kalici
olmadan yapilmasi gerekmektedir (11). Cerrahi dii-
zeltme ge¢ donemde yapilan hastalarda yiiksek olan
pulmoner vaskiiler diren¢ dismemekte ameliyat 6ncesi
diizeyde kalmakta veya zamanla artmaktadir. Istirahat-
teki pulmoner vaskiiler direncleri ameliyat 6ncesi de-
gerde kalan hastalarin eforla pulmoner vaskiiler direng-
lerinde artis olmaktadir. Bu nedenlerle cerrahi tamirin
erken donemde yapilmasi pulmoner hipertansif hastali-
gin kontrolii acisindan 6nemli bir faktordiir (12). Pros-
taglandin E1 infiizyonu gerektirmeyen kritik KKH olan
trunkus arteriozus {iglincli olgumuzda oldugu gibi sa-
dece satiirasyon diisiikliigii olup baska hicbir semptom
vermeden de goriilebilmektedir. Olgumuz prematiirite
sebebiyle yatist yapildigi igin tanisi atlanmamuistir.
Takipsiz term bebeklerde de trunkus arteriozus goriile-
bileceginden kritik konjenital kalp hastaligi taramasinin
O6nemi anlasilmaktadir.

Sonug olarak kritik konjenital kalp hastaliklarinin er-
ken tanisi yenidoganin morbidite ve mortalitesinde
biiylik dneme sahiptir. Fizik muayene her zaman bir
ipucu vermeyebilir. Pulse oksimetre kullanilarak kon-
jenital kalp hastalif1 taramasi yapmanin tantya biiyiik
faydasi vardir. Sadece saturasyon diisiikliigii saptanan
belirgin siyanozu olmayan bir bebekte duktus bagimli
kalp hastaligi olabilir, yatirilarak takip edildiginde
solunum sikintis1 gézlenmez ise akciger kaynakli bir
ventilasyon-perfiizyon bozuklugu diisiiniilmez ise 6n-
celikle KKH akla gelmelidir. 2. diizey yenidogan yo-
gun bakim initelerinde veya ¢ocuk kardiyolojisi heki-
mi goriisii alinamadiginda EKO ile gosterilmesi bekle-
nilmeden prostaglandin E1 infiizyonu baglanarak has-
tanin ¢ocuk kardiyoloji {initesi olan bir merkeze sevki
hayat kurtarici olabilir.
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