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OLGU

G2P2Y2DOKO 28 yas anneden

38 GH 3185 gr, Erkek

APGAR 9/10

Ufiirim duyulmasi,
Siyanoz,
Satirasyon dusuklugi gorilmesi Uzerine

112 ile hood ici oksijen ile tarafimiza sevk



Soygecmis

Anne: 28 yasinda, sag saglikli

Baba: 30 Yasinda, sag saglikli

Kronik hastalik oykusu yok, kardiyak hastalik oyklisu yok
Prenatal Oykii

Bilinmiyor



OKSOLOJI-YASAMSAL BULGULAR

Boy: 52 cm (75-90p) Ates: 36,2 C
Kilo: 3185 gr (25-50p) Nabiz: 130 atim/dk
Bas Cevresi: 34 cm (10-25p) TA:75/50 mmHg

Solunum Sayisi:60 soluk/dk
SP0O2: 80 (Oda Havasinda)

Kapiller Dolum Zamani < 2sn



FIZIK MUAYENE

Genel durum: lyi, aktif hareketli bebek, sendromik yiiz gdriinimii yok.

Cilt: Rengi, turgor tonus dogal, mukozalar nemli.

Bas boyun: Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle yok.

Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik. Goz kirelerin her yone hareketi dogal.

Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlari dogal. Burun tikanikhgi, akintisi yok. Agiz mukozasinda siyanoz+
Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal. 3/6 Sistolik iifiiriim+. Dinlemekle aritmi yok. Periferik nabizlar palpabl

Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor, ral, ronkis, takipne, cekilme yok

Gastrointestinal sistem: Batin rahat, rebound, defans yok. Organomegali yok

Genitoliriner sistem: Haricen erkek. Anomali yok. Skrotal 6dem yok.

Noromiskiiler sistem: Emme, moro, yakalama refleksleri bilateral pozitif. Babinski, kranial sinir muayeneleri dogal.

Ekstremiteler: Alt ve list ekstremitelerde parmak ug¢larinda siyanoz+



LABORATUAR
m Kangam | PN1gin
pH 7,36

17.720 uL 16,5 mg/dL

NEU 13.320 uL

n Kreatinin 0,6 mg/dL pCO2 43
LYM 2480 ulL
Hgb 15,9 gr/dL Sl szl HCO3 23
MCV 97 fL ALT 15,9 uL Laktat 18
PLT 413.000 ulL o

AlbUmin 39,2 g/L



GORUNTULEME

Kardiyotorasik oran : 0,65




ON TANI? EK TETKIK?




EKOKARDIYOGRAF]

e Sag atriyum genis, sag ventriktlin bayuk bir kismi atriyalize

* Trikispit kapak septal leaflet mitral kapaga gére 18 mm daha asagiya yapisiyor
e Duktus bagimli pulmoner dolasim

e Duktus arteriyozus acikligi

» Atriyal Septal Defekt (sag sol santli; genis)



EBSTEIN ANOMALISI

TrikUspit kapak ve sag ventrikil anormallikleri ile karakterize

konjenital bir malformasyon N

1,2-5/100 000 canli dogum Q

© Asemptomatik
yetiskin

Konjenital kalp hastaliklari icinde %1

~ Kritik derecede hasta
yenidogan

E/K:1:1
Genetik aktarim var

Lityum kullanan anne bebeklerinde



Genetik
o NKX2.5 mutasyonu — OD
° 10p13-p14 delesyonu

° 1p34.3-p36.11 delesyonu

° MYH7 mutasyonu (noncompaction ile birliktelik) — OD




ANATOM|

Triklispit kapak

o Anterior;

o genelde genis ve triklspit kapak anulusuna baglanir.

o

I§|€VS|Z ve fenestre Figure 39.17. A,B: Three-dimensional reproduction of heart with Ebstein anomaly demonstrating: views of TV
from (A) short axis and (B) axial imaging. aRV, atrialized right ventricle; fRV, functional right ventricle; LA, left

_al_t\r,lI\:Ix:n.Tl.Ol; left ventlriclfcle; RA, right atrium; RVOT, right ventricular outflow tract. TVAL, TV anterior leaflet;

.. . . , TV posterior leaflet; TVSL, TV septal leaflet. (Reprinted from Yalonetsky S, et al. Cardiac magnetic reso-

o Chordae tendinieae kisa ve disformik nance imaging and the assessment of edstein anomaly in adults. Am | Cardiol 20113107(5):767-773. Epub 2011

Jan 19, with permission from Elsevier.)

o

Ciddi deformasyon; Sag ventrikul cikis yolunda islevsiz yelken benzeri bir doku

o Septal ve posterior (inferior) yaprakciklarin baglanti noktalarinin sag ventrikil icine, apeks ve

sag ventrikul cikis yoluna dogru yer degistirmesi Ebstein anomalisinin en belirgin bulgusudur.

o Belirgin dilate sag atriyum

> Anulus ve fonksiyone sag ventrikul arasinda atrialize sag ventrikdl



Sag Ventrikul i

> Inlet - atriyalize

Dilated
TVA
> Trabekiler/outlet — fonksiyone
o Dilatasyon; *
Atrialized
o Sadece atriyalize sag ventrikilde degil RV

o Sag ventrikll apeks ve sag ventrikil ¢ikis yolunda da dilatasyon

o Ciddi vakalarda sol ventrikil ¢ikis yolu daralmasi gelisebilir

Functional
RV

U‘\TW MAYO CLINIC




inefektif sag ventrikil== fizyolojik pulmoner atrezi==» duktus, ASD, PFO bagimli




ESLIK EDEN PATOLOJILER

Atriyal Septal Defekt(ASD)-Patent foramen ovale(PFO) Sol kalp lezyonlari

Ventrikuler septal defekt (izole veya pulmoner atrezi ile > Diyastolik/sistolik disfonksiyon

birlikte) > Mitral kapak prolapsusu (MVP)

Patent duktus arteriyozus(PDA) > Aksesuar mitral kapak dokusu

o Subaortik stenoz
Aort koarktasyonu

o Bikuspit/atretik aort kapagi

Aritmi (%10-15
(% ) > Sol ventrikil ici band

[¢]

Nonkompaksiyon

Konjenital diizeltilmis blyuk arter transpozisyonu



Klinik trikUspit kapak hastaliginin ve sag ventrikal disfonksiyonunun siddetine, santin atriyal septum boyunca yénine
ve eslik eden diger kardiyak patolojilerin varhigina bagh olarak buyutk ol¢tide degisir.

Agir vakalarda yenidogan déneminde siyanoz ve konjestif kalp yetmezligi gelisebilir. 2-6 hafta icinde pulmoner vaskuler
direncin azalmasi ile birlikte bulgularda azalma olabilir.

Hafif vakalarda ¢ocukluk déneminde cabuk yorulma, dispne, siyanoz, egzersiz sirasinda olan carpinti ile bulgu verebilir.

Supraventrikuler tasiaritmiler ile ortaya cikabilir.



FIZIK MUAYENE

Siyanoz

° Yenidogan doneminde sik

° Daha buyik cocuklarda hafif

S1 ve S2 genis, S3 ve/veya S4

o Dortnala ritim

Sistolik Gfurim

> nspiryum ile artar

Hepatomegali

o Sag kalp yetmezligine bagl
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Sag dal blogu

Wolff-Parkinson-White(WPW) '
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Figure 39.13. ECG of a patient with severe Ebstein’s anomaly showing the typical changes, with prolongation of

Supraventrikuler tasikardi(SVT)
the PR interval (226 ms), right bundle-branch block, and somewhat bizarre configuration of the QRS complex.

(Used with permission of the Mayo Foundation for Medical Education and Research.)

Atriyal flutter, Atriyal fibrilasyon

Aritmojenik atriyalize RV

V1-V4 ve inferior derivasyonlarda derin Q dalgasi



EKOKARDIYOGRAF]

En tanisal 6zellik triktspid kapagin septal yaprak¢iginin baglanma noktasinin apekse

dogru yer degistirmesi; mitral kapak girisinden itibaren viicut ylizey alaninin 8

mm/m2'sinden daha fazla apekse dogru yer degistirmesi ile tani konulur.

Genislemis sag atriyum, atrialize sag ventrikil, kiicik fonksiyonel sag ventrikil anatomik

agirhgi belirler.

Triklspid kapak yetmezligi, trikispid stenozu

T [y Ty | Ny TNy N TN

Anterior yaprakgiga bagli sag ventrikil ¢ikis yolunda darlik



* Great Ormond Street Echo (GOSE); RA+artiyalize RV | - i
LU VR Mortality Risk by GOSE Score

alani/Fonksiyone RV+Sol kalp alani

GOSE Score Ratio Mortality
* Grade 1:<0,5 19 A0 %
{ o 0,
. Grade 2: 0,5-0,99 3(acyan9t1c) 1.1-14 10% early, 45% late
3 (cyanotic) 11-14 100%
4 >15 100%

Grade 3:1-1,49
GOSE 1: <05, GOSE 2: 0.5-10, 6OSE 3, 1.1-14, GOSE 4: >15.

Grade 4: >1,5



Kardiyak MR

o TriklUspit kapak anatomisinin ve ek yapisal
anormalliklerin gortintilenmesine ek olarak sag
ventrikul boyutunun ve islevinin kantifikasyonu da
dahil olmak tGzere ekokardiyografiden elde

edilenlere tamamlayici bilgiler saglar.




KOTU PROGNOZ KRITERLERI

KTO >%65

Triktspid kapakta kaymanin giderek artmasi
Modified Ross Classification of HF in Children < 6 year NYHA Classification of HF in Children > 6 year

GOSE 3-4 Class I: Asymptomatic Class I: Asymptomatic
Class I1: Mild tachypnea or diaphoresis with feeding in
infants; dyspnea on exertion in older children

Class I1: Slight or moderate limitations of physical activity

NYHA sinif 3-4 kalp yetmezligi Class II1: Marked tachypnea or diaphoresis with feeding in
infants. Prolonged feeding times with growth failure; Class TII: Marked limitation of physical activity
Marked dyspnea on exertion in older children
Siya noz Class IV: Symptoms such as tachypnea, retractions,

grunting, or diaphoresis at rest ClassIV: Symptoms at rest

Erken yasta tani

Bu kriterlerin varliginda erken cerrahiye yonlendirilir.



DOGAL SEYIR

%18 yenidogan doneminde, %30 10 yasindan 6nce konjestif kalp yetmezligi(KKY) nedeniyle kaybedilir.

Agir anomalisi olmayanlar asemptomatik/hafif semptomatik
Artan siyanoz, KKY ve sol ventrikil disfonksiyonu ile birlikte hemodinamik bozulma yasamin ilerleyen donemlerinde gelisebilir.
%15-20 SVT atag (WPW preeksitasyonuna bagh)

Enfektif endokardit, beyin absesi ve serebrovaskiler olaylar



TEDAVI

Medikal
o Prostaglandin(pulmoner kan akimini arttirmak)

o

Pulmoner hipertansiyon tedavisi (NO, Sildenafil)

o

Konjestif kalp yetmezligi tedavisi(milrinon ilk tercih, katekolaminler tasikardiyi tetikleyebilir)
Enfektif endokardit proflaksisi

Aritmi (SVT varliginda <6 yas ise oral antiaritmik ilag, >6 yas ablasyon)
Kateter Ablasyon

o

o

> Normal anatomik yapidaki kalpler kadar basarih degil

o Rekirrens riski yuksek



Cerrahi endikasyonlari
o Kritik derecede hasta yenidogan(ilk haftada bulgu veren)

Orta derecede siddetli ya da ilerleyici siyanoz (Sp02<%80), polisitemi(hgb>16 gr/dL), Konjestif kalp
yetmezligi

o

o

Sag ventrikil ¢ikis yolunda obstruksiyon

o

NYHA sinif 3-4 kalp yetmezligi varligi

o

Paradoksal emboli oykusu

o

WPW sendromuna bagli tekrarlayan, 6limcdal tasiaritmiler



¥ L4
{ 3
Stable [ Critically Unstable ]
- >
! ,
Supplemental O,, ) Intubate, paralysis, inotropic support,iNO, PGE,
observation for adequate T
L. cardiac output +PGE, y ¥ l
[ Functional ]
Pulmo Atresi
AsPVR | , remove ulmonary ia Pulmonary Atresia
supportand follow *
closely Stop PGE,
|
= ¥ ¥
Improvement as PVR | [ Con:ryr::od:;von
¥ i X
Remove support; follow Surgery
closely Surgery

Figure 1. Initial medical management algorithm. O2 indicates oxygen; PGE1,
prostaglandin E1; PVR, pulmonary vascular resistance.



HASTAMIZ NASIL SEYRETTI?

Postnatal 1. giinde duktusu acik tutmak amaciyla PGE1 inflizyonu baslandi.

Takiplerinde 2 kez PGE1 inflizyonu azaltilarak kesildi ancak tekrar siyanozunun derinlesmesi
tzerine duktus bagimli olarak kabul edildi.

Duktus arteriosusu acik tutmak amaciyla 06/06/2024 tarihinde duktal stent takildi.




TESEKKURLER.....




