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OLGV:
PN O . giin

Sikayet: Solunum sikintisi



OLGV:

» 36. GH' da 2650 gram APGAR 6/7
olarak dogan bebek

* Mekonyumla boyali gorulmds.

» Dogum odasinda satirasyonu 786
Uzerine ¢cikmamasi tzerine kivoz
aracthgi ile ydybi'ne yatirilms.



OZGECMIS:

Dogum Oncesi:

-Ileri anne yasi hipotiroidi, oligohidroamnioz ve

ylksek trizomi 21 riskli nedeniyle takipli.

-Gebelik sirasinda gegirilmis enfeksiyon oykusi ve
ek ozellik yok.

Dogum:

-G5P4Y4DOKO annenin 5. gebeliginden NSVY ile

dogmus.

Dogum Sonrasi:

-Solunum sikintisi nedeniyle ydybd yatigi yapildi.



SOYGECMIS:

Anne: 38 yas / sag-saglikli

Baba: 42 yas / sag-saglikli

Anne-baba arasinda akrabalik yok.

Ailede bilinen ek hastalik yok.

Kardesleri : 1. 19 yas, kiz, sag-saglikli
2.12 yas, kiz, sag-saglikl
3. 2 yas, erkek, sag-saglikl
4: Hastamiz



FiZiK MUAYENE:

Boy: 45 cm (Persantil: <3p)
Agirlik: 2650 gram (Persantil: <3p)

Vital Bulgular:

*Vicut Isisi: 36 C

*Nabiz: 132/dk

*Solunum Sayisi : 60/dk

*Kan Basincl: 80/50 mmHg (s7/ss- 55/27)
*Sp02: %86



FiZIK MUAYENE:

Genel durum orta-kotd.
Deri: Cilt turgor-tonusu dogal. Dékuntu yok.
Gozler : IR ++/++

Solunum Sistemi: Her iki akciger solunuma
esit katiliyor. Bilateral ral mevcut

KVS: S1+ S2+. En iyi apekste duyulan 2-3/6
sistolik Uflirim mevcut. AFN +/+. Sivanozu
var.

Batin: Rahat. Hepatosplenomegali yok.
Norolojik Muayene: Kas tonusu dogal.
Down sendromu stigmalari mevcut.(Dustk
kulak, basik burun, simian cizgisi)




LABORATUVAR:

Kan Gazi: pH:7.11 Hemogram : WBC: 21.630/uL
pCO2: 73.8 mmHg Neu: 18.330/ulL
Laktat: 10.1 mg/dL Lym: 2160/pL
HCO3: 17.2 mmol/L Hb: 20.9 g/dL

PIt: 165.000/pL

Biyokimya: AKS: 72.2 mg/dL Na: 136 mmol/L
Kreatinin: 0.93 mg/dL K:5.2 mmol/L
T. Bil: 12 mg/dL CRP: 1.1 mg/L
Indirekt Bil: 11.8 mg/dL TSH: 12.9 mIU/L
AST: 44.6 U/L sT4:1.32 ng/dL

ALT: 17.5 U/L



* Solunum sikintisi
nedeniyle ampisilintgentamisin tedavisi basland..
Nazal cpap'ta izlenen hastada Down sendromu
etmesi, fizik muayenede ufurdm duyulmasi
nedeniyle hasta ¢ocuk kardiyoloji bolimine
konsiilte edildi.
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ENDOKARDIYAL YASTIK
DEFEKTI

 Fetal hayat boyunca endokardiyal yastik
dokusu mitral ve trikispit kapaklarin
olusumuna, ek olarak hem atriyal
septumun alt bélgesinin hem de
ventrikiler septumun lst bélgesinin
kapanmasina katkida bulunur. Bu dokunun
gelismesinin aksamasi komplet veya
parsiyel olabilir.



» Komplet EYD basitge kalbin
merkezindeki dokunun olusmamasi ve
bunun VSD, primum ASD, mitral ve
trikuspit kapaklarda yariklar ile
sonuglanmasidir. Parsiyel tip defektte
ise sadece ostium primum septumda
ASD vardir, siklikla mitral kapakta
yarikla beraberdir.



* Primum tip ASD'deki hemodinamik
bozukluklar sekundum tip ASD'ye
benzer; pulmoner kan akimi artmasi ile
birlikte sag atriyum ve ventrikdl
genigler. Yarik mitral kapak hemodinamik
yonden ¢ok onemli degildir.



« Fizik
bulgular sekundum ASD deki gibidir;
genis sabit S2 giftlesmesi, sternum sol
Lst kenarinda sistolik Gflrim, ve
sternum sol alt kenarinda goreceli
trikuspit darhgina bagl middiyastolik
rulman duyulur. Ek olarak bazen mitral
yetersizlige bagli sistolik Gflrim

duyulur.



» EKG bulgulari da benzerdir; veya
RBBB(sag dal blogu) RVH(sag ventrikdil
hipertrofisi).

. EII?GASD tipinin ayrilmasini saglayan tek
bulgusu primum tip ASD de " 'superior QRS
aksi'' gorilmesidir. Gorilen anormal QRS
aksinin nedeni aks sapmasi veya
hemodinamik bozukluklar degil, daha ¢ok his
demeti ve dallarindaki primer gelisimsel
anomalilerdir.



Komplet EYD'de goriilen hemodinamik
degisiklikler ASD ve VSD'de gériilenin
toplamidir. Sol sag santin miktar:
pulmoner vaskiiler rezistans miktari
tarafindan belirlenir. VSD'de oldugu gibi
ve kismen mitral yetersizlige bagl
olarak sol kalbe asiri hacim yiiki olur. Ek
olarak ASD'deki gibi sag kalbe de asiri
grafilerine ve EKG'ye biatriyal ve
biventrikiler genisleme olarak yansir.



KOMPLET ENDOKARDIYAL
YASTIK DEFEKTI

* Komplet EYD tim konjenital kalp
hastaliklarinin %2'sini olusturur.
Hastalarin yaklasik %70"i Down

sendromludur.



« Ostium primum ASD, interventrikiler
septumdaki VSD, mitral kapak anteriorunda
ve triklspit kapak septal yaprakgigindaki
kleft komplet EYD'yi olusturur

Bu defektlerin birlikte bulunmasiyla
atriyumlar ve ventrikiiller arasinda
santlar olabilir.

Ventrikiller arasi sant olmadan iki AV
kapak orifisi varsa defekt parsiyel EYD
veya ostium primum ASD 'dir



Komplet ve parsiyel EYD formlarinin
ikisi de inlet VSD, miskdiler septumun
kasikla oyulmus gorintisu, asirt uzun
infundibuler septum ve aort kapagin
anormal pozisyonuyla karakterizedir.
Bu durum ventrikil ¢ikis

yolunda uzama ve daralmayla
sonuglanir, anjiyokardiyogramdaki
karakteristik ""kugu boynu
deformitesi' ' olusur.



SINIFLANDIRMA

* Komplet EYD igin kabul edilmis evrensel
bir siniflama yoktur. Rastelli siniflamasi
; anterior 'bridging’ yaprakgiklarin
ventrikiler septumun ucu veya RV
papiller kaslariyla iligkisine dayanir.



» Tip A'da anterior bridging yaprakgik
ventrikiler septum ucuna sikica baglanir.
EYD'lerin %50-70 i bu sekildedir. Bu tip
siklikla Down sendromuyla birliktedir.

 Tip B'de (%3) anterior bridging yaprakgik
ventrikiler septuma baglanmaz, daha ¢ok
anormal RV papiller kaslarina baglanir ve
hemen her zaman sag hakimiyetle birlikte
dengesiz AV kanala eslik eder.



» Tip C' de (7%30) serbest yiizen anterior
yaprakgik anterior papiller kasa baglanir.
Siklikla viseral heterotaksi ve
konotrunkal malformasyonlarda goridilir.



*E$
*Fa

ESLIK EDEN KALP
ANOMALILERI

ik eden kalp anomalileri:
lot tetralojisi (76)

*Cift ¢ikish sag ventrikil (76)
*Buylk Arter Transpozisyonu (7%3) dur.

Eslik eden bu defektler
Down sendromlu ¢ocuklarda nadir gérilir.



Klinik Belirtiler

+Ovykii : Biiyiime geriligi, tekrarlayan akciger
enfeksiyonlar:, KKY bulgulari

*Fizik Inceleme :

Sit ¢ocuklari genelde zayiftir, tasikardi ve
takipne(KKY bulgulari) vardir.

«Sternum sol alt kenarinda sistolik tril ile
birlikte hiperaktif prekordiyum siktir.

*S1 giddetlidir, S2'de dar ¢iftlesme olur ve
siddetli duyulabilir. Genellikle sternum sol alt
kenari boyunca 3-4/6. derece holosistolik
ufirdm duyulur.




Fizik Inceleme

* Mitral yetersizlik belirgin oldugunda
sistolik Ufirim apekste en iyi duyulur ve sol
arkaya dogru yayilabilir. Trikispit veya
mitral kapagin goreceli darligi sonucunda
sternumun sol alt kenarinda veya apekste
mid diastolik rulman duyulabilir.

 KKY bulgulari (hepatomegali, gallop ritmi)
bulunabilir.



EKG: QRS aksinin -40 ile -150 derece arasinda
oldugu '‘superior QRS aksi'' bu defekte
karakteristiktir. Hastalarin gogunda PR aralig
uzar.( 1. derece AV blok) Tum olgularda RVH
veyg RBBB bulunur ve ¢ogu hastada LVH de
vardir.

Telekardiyografi: Her zaman kardiyomegali vardir
ve dort kalp odacigini da kapsar. Pulmoner
vaskiiler golgeler artar, ana pulmoner arter
segmenti belirginlesir.

Ekokardiyografi: ASD ve VSD'nin boyutu, AV
Kapak oritislerinin boyutu, yaprakgiklarin
anatomisi, kordalarin yapismasi, RV ve LV nin
ab’receli ve mutlak boyutlari, LV icinde papiller

aslarin mimarisi degerlendirilebilir.



* Subkostal - bes bosluk bakisi ile karakteristik
anjiyokardiyografik bulgu olan "Kugu boynu
deformitesi’ gorintilenebilir.




DOGAL SEYIR

» Komplet EYD'li hastalarin dogumdan
sonra 1-2 ayda kalp yetmezligi olusur ve
tekrarlayan akciger enfeksiyonlar:
siktir.

» Cerrahi yapilmayan hastalarin ¢ogu 2-3
yaslarina kadar kaybedilir.



DOGAL SEYIR

- Ilk yagin ikinci yarisinda sag
kalanlarda pulmoner vaskiiler obstriktif
hastalik gelismeye baslar.

* Bunlar genellikle ge¢ ¢ocukluk veya geng
eriskin doneminde
kaybedilirler. Down sendromlular bu
tabloya egilimlidir. Bu ylzden st
¢ocuklugu doneminde ameliyat
uygulanmahdir.



YONETIM
Tibbi:

» KKY'li kiiglik siit ¢ocuklarina digoksin,
diliretikler, kaptopril gibi dekonjestif
tedavi baslanmalidir.

« Akciger enfeksiyonu ve diger

enfeksiyonlarda antibiyotik ve destek
tedavisi kullanilir.

« Subakut bakteriyel endokardite karst
antibiyotik profilaksisi onerilir.



Cerrahi:

 Endikasyon: Komplet EYD olmasi cerrahi
ihtiyacini gosterir. Bu defekt genelde
onemli hemodinamik bozukluklarla
birliktedir.

» Zamanlama: Cogu merkez 2-4 aylikken
onarim yapmaktadir. Erken cerrahi
onarim ozellikle Down sendromlu
bebeklerde bilinen erken
pulmoner vaskiler obstriktif hastalik
gelisme egilimi nedeniyle onemlidir.



Yéntemler:

Palyatif: Erken sit ¢ocuklugu déneminde tim
dizeltme onarim riskini artiran ek anomalilerin
bulunmadigi durumlarda artik PA band konulmasi
onerilmemektedir.

Dizeltici: Ventrikillerin boyutlar: uygunsa ve ek
anomali eslik etmiyorsa kardiyopulmoner bypass
ve/veya derin hipotermi altinda primum ASD ve inlet
VSD kapatilir. Az sayidaki hastada mitral kapak
tamiri gerekebilir. Ilerleyen dénemde ihtiyag halinde
mitral kapak replasmani yapilabilir.

Dengesiz AV kanalli hastalar( sag veya sol ventrikiil
hipoplazisiyle birlikte) once PA banding ve sonrasinda
modifiye Fontan ameliyatiyla tedavi edilebilirler.



MORTALITE

Mortalite orani %3-10 dur. Down sendromu
olanlarda bir farklilik yoktur. Ameliyat
riskini artiran faktorler kigik yas, ciddi AV
kapak regtirjitasyonu, LV hipoplazisi yiiksek
ve sabit pulmoner vaskiler direng, ameliyat
oncesi ciddi belirtilerin ve diger defektlerin
olmasidir.



KOMPLIKASYONLAR

Mitral yetersizlik devam eder veya
7%10'u zamanla kotiilesir.
Bradiaritmilerle sonuclanan sinis nod
disfonksiyonu olabilir.

Nadiren tam kalp blogu olabilir
Ameliyat sonrasi aritmiler olusabilir,
genellikle supraventrikilerdir.



Ameliyat Sonrasi Izlem

Hastalar her 6 ay- 1 yilda bir degerlendirilmelidir.
Gerektiginde SBE profilaksisine devam
edilmelidir.

Rezidiel hemodinamik anomaliler varsa
ilaglar(dijital, ditretikler, kaptopril) gerekebilir.
Onemli Mitral yetersizlik veya diger
komplikasyonlar varsa aktivite kisitlamasi
gerekebilir.

Nadiren cerrahi onarimdan sonra cerrahi
rezeksiyon gerektiren subaortik darlik gelisebilir.



KLINIK IZLEM

* Hastaya dekonjestif tedavi basland.

» Dekonjestif tedaviye ragmen kalp
yetmezliginin kotiilesmesi ve VSD nin
blylk olmasi nedeniyle 53. glinde kalp
damar cerrahisi bélimi tarafindan
pulmoner banding uygulandi.

 Hasta halen ¢ocuk kardiyoloji poliklinigi
tarafindan takip ediliyor.



TESEKKURLER...



