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DOGUMSAL KALP HASTALIKLARINDAN KORUNMA VE FETAL
KARDIYOLOJIK TARAMAYA GUNCEL PRATIK YAKLASIMLAR
Arda SAYGILI*

Gebelik slreci yogun bir dis surecidir. Saglikli ve mutlu
bir yasama bebedin hazirlanmasi igin fetusun saghigi ile
ugrasan hekimlerin de cok ciddi gérevlerinin oldugu do-
nemdir. Ginlimlzde fetal kardiyolojideki gelismeler her
gecen giin daha karmasik sorunlara ¢6zim aramakta ve
bulmaktadir.

Dogumsal kusurlar icinde en sik goriileni kalp hastalikla-
ridir. Her 1000 canli dogumdan 5 ila 8 oraninda goril-
mektedir[1,2]. Ailede herhangi bir risk fakdrii olmasa bi-
le gériilmektedir. DSO’niin 44 yillik epidemiyolojik verile-
rine gore cocuk 6limlerinin %42’si dogumsal kalp hasta-
liklari (DKH) nedeniyledir [3]. Mortalitenin azaltiimasi
icin dogumdan sonra, yapisal bozukluklarinin acil cerrahi
veya girisimsel tedavileri gergeklestirilmesi gerektiginden
prenatal tani yasamsaldir.

Ulkemizde kaba bir hesaplama ile her yil 10-12 bin cocuk
kalp hastasi olarak dogmaktadir. Bebek 6lim olasiliginin
yaklasik %3 oldugu bilindigine gore kalp hastaliklarinin
prenatal tanisi ve dnlenmesi programlari 6nem kazanmak-
tadir. Dogumsal kalp hastaliklari kromozom anomalilerin-
den 6,5 kat, noral tlip defektlerinden 4 kat fazla géril-
mektedir [4,5]. Ekokardiyografik olarak kalbin yapisal
hastaligi saptanan fetuslarin %15'ine bir kromozom ano-
malisi eslik edebilirl6]. Kromozom anormalligi olmayan
ve DKH’l1§1 olan fetlislerin %17’sinde ekstrakardiyak bir
malformasyon olabilecegi gdsterilmistir[71].

Dogumsal kalp patolojilerinin erken saptanmasi, ¢ocuk
élimlerinin azaltilmasini, cerrahi ve medikal ¢dziimlerin
zamaninda gergeklestirilmesini saglayacaktir.

Kalp hastalikli gocuklarin, yasam kalitesi kotli ve yasam
sinirl kisadir.Yurdumuzda dogumsal kalp hastaliklari ok-
siz kalan hastaliklar gurubunda yer almakta, prognozu
belirsiz ve kalp cerrahi merkezlerinin de yetersizligi ile
ulusal politika bekleyen diger saglik problemlerinden biri-
sini olusturmaktadir. Prenatal tanida yogunlasan yerel
miultidisipliner ishirligi cercevesinde kurumlasma ve &r-
gutlenmeyi gerektirmektedir.

* Pediatrik ve Fetal Kardiyoloji, Acibadem Hastanesi.

Fetiiste dogumsal kalp hastaligi risk analizi ve
yonetimi

Dogumsal kalp hastaliklari genetik, herediter sendromlar,
annenin metabolik, enfeksiy6z hastaliklari, bazi ilag alim-
lariile sik olarak gorildigi bilinmekle birlikte, yizde 70-
90"l coklu nedenlere bagli gelistigi séylenmekte ancak ne-
denleri tam bilinmemektedir[1]. Coklu nedenli, biylk
oranda nedenleri bilinmeyen ayrica en sik goriilen dogum-
sal kusur olma 6zelligi nedeniyle DKH’lari kromozom
anormallikleri veya ekstrakardiyak malformasyonlar ile
olan yakin baglantilari nedeni ile prenatal tanida 6nem
kazanmaktadir[8-111.

Her gebelikte bu nedenle, bebedin kalp sagligr tzerinde et-
kili olabilecek faktorlerin analizi yapiimalidir. Analiz aileye
ve anneye ait 6z gegmis ve soy ge¢misinde yer alan hastalik-
larin taninarak risklerin saptanmasini takiben annede var
olan ve stirekli ilag kullanmayi gerektiren hastaliklarin ya-
ratabilecegi riskler goz oniinde bulundurularak gerekli non
teratojen tedavi alternatifleri ile diizenlemelerin yapilmasi
gereklidir. Ornegin epilepsi tedavisi alan annede ilaglarin
daha az toksik olanlarla degistirilmesi ile gebeligin takip
stratejisinin olusturulmasiyla baslanir (Tablo.1).

Sonra gebeligin olusumu sirasinda olusabilecek edinsel
hastaliklardan (drnegin enfeksiyonlardan korunma), cev-
resel toksik ve teratojen ajanlardan uzak kalma gibi riski
azaltan koruyucu tedbirlerin alinmasini iceren bilgilendir-
me gereklidir. Riski azalttigr bilinen vitaminler kullanil-
malidir.

Folik asit, B6 ve B12 vitaminleri dogumsal kalp hastaligi
riskini de azaltmaktadir. Dogumsal kalp hastaliklarinin
etyolojisi hentiz aydinlatilmamis, miiltifaktéryel nedenler-
le oldudu genetik ve gevresel faktdrlerin birlikte rol oyna-
digi bilinmektedir. Folik asit kullaniminin néral tip de-
fektlerini azalttigr in vitro ¢alismalar disinda epidemiyolo-
jik olarak gosterilmis, ancak DKH’larini da énledigine da-
ir kanitlar son yillarda epidemiyolojik calismalarla da pe-
kistirilmektedir. Once Macaristan’da yapilan randomize
calismayla gosterilmis bunu diger ¢alismalar izlemistir.

Genelde perinatoloji, cocuk ve fetal kardiyolojinin “koru-

gl
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Tablo.1 : Dogumsal kalp hastaliklari olusumunda risk
faktorleri [12-14].

Ailesel risk faktorleri:
Annede DKH varsa risk 1/5 ve 1/20,babada DKH varsa

risk 1/30,kardeste DKH varsa 1/10-1/20,0tozomik
dominant bir herediter durumda %50 oranda risk
vardir.

Anneye ait risk faktorleri:

Metabolik hastaliklar: Diyabet(Tip I nedeni ile insulin
alimi), fenilketonuri

Enfeksiyonlar: Parvovirus B19, koksaki, rubella

Oto antikor varligi: Anti R(SSA), Anti La (SSB)

Kardiyak teratojen ilac alimi: Retinoidler, fenitoin, kar-
bamazepin, lithium karbonat, valproik asid ve alkol
alimi.

Artmis risk faktorleri:

Annede ileri yas (>35 yas), Uclii testlerde artmig Trizo-
mi 21 ve 18 risk diizeyleri.

Fetal risk faktorleri:

Ekstrakardiyak anomaliler: Ozellikle omphalosel, diaf-
ragma hernisi, duodenal atrezi, trakeosdzefagial
fistll, atnali bobrek, tek umbilikal arter, renal age-
nezi, kistik higroma.

Kromozom anormallikleri: Anormal fetal karyotip,
Down sendromu trizomi 18 ve 13, Turner sendromu
ve kardiyofasiyal sendrom, Di George sendromu

Nonimmun hydrops,

Aritmiler( bradikardiler <100/dk,
>180/dk), sik ektopik atimlar,

Anormal dort bosluk goriintiisii, anormal ¢cikim yolu gé-
riintiisii, veya goriilememesi.

Kalp yetmezligi yapan durumlar: Timoérler, arteriove-
noz fistuller, duktus venozusun olmamasi, akardiyak
ikizler, feto-fetal transflizyon, anemi, monokorinonik
ikizler.

Ense kalinhginda artma: 14 gebelik haftasindan once
>3.5 mm, 15-20. gebelik haftasinda (menstrual ya-
sa gore) >26.0 mm

Diger genetik hastaliklar:

Hemen hemen fetusa ait her tirli anormalligin eslik et-
tigi Marfan , Ellis-van Creveld, Holt-Oram, Noonan
William's syndromlar mukopolisakkoridoz, VAC-
TERL, tiibero-skleroz, hipertrofik kardiyomyopati
gibi hastaliklar.

takikardiler

yucu’ riskleri dnleme ve ortadan kaldirma stratejisi yok-
tur. Stire gelen calismalar gebelik éncesi folik asit alimi-
nin, dustik riskini ve néral tiip defektini azaltmasinin yani
sira, kalp hastaliklarini % 30-58 oranda azalttigini gos-
termistir. Birlikte B6 ve B12 alinmasi ile riskin daha da
azaldigi degisik calismalarla belirlenmistir [15-171. Ulke-
mizde ulusal saglik politikasi belirleyicileri bu konuda ka-
rar alma asamasindan simdilik uzaktadirlar. Bu nedenle
cocuk sahibi siirecinde olan biitiin gebelerde folik asit kul-
lanimi yayginlastirilmalidir.

Fetal ekokardiyografi gebeligin hangi déneminde
kimlere uygulanmahdir?

Fetal ekokardiyografi rutin obstetrik inceleme yapan her
kadin dogum uzmaninin dort bosluk veya biyiik damarlar-
da herhangi bir stipheli durum belirlediginde risk faktorii ol-
sun olmasin biitlin gebelere yapiimalidir. DKH saptanan ge-
beliklerin %70’inde herhangi bir risk saptanmadigindan fe-
tal ekokardiyografi bitiin gebeliklerde gereklidir [15-181.
Daha erken ve dogru tanima siirecinin devam ettigi giini-
muzde, ultrasonografi teknolojisindeki ilerlemelere para-
lel olarak 10-14 gebelik haftasinda transvaginal yolla kal-
bin 4 bosluk gdrintiisi elde edilebilmektedir. Gebeligin
12-13 GH'larinda transabdominal %76 ve transvaginal
%950lguda kalp bosluklari ortaya konulabilmektedir. Ba-
zI major kalp anomalilerinin 10-12 gebelik haftasinda
(ektopia kordis, genis sag atrium, atrioventrikiler septal
defekt) tanisi konulan olgular yayinlanmaktadir. Genel
olarak birlesilen ortak nokta 13-14. gebelik haftasinda or-
talama %90 oranininda DKH belirlenebilmesidir [12,14,
18-221. Riskli gebeliklerde fetal ekokardiografinin 13-14.
gebelik haftasinda transvajinal yolla yapilmasi planlana-
bilir. Riskli gebelerde 14-16’inci haftada transvajinal fe-
tal ekokardiyografi yapilan bir calismada %70 duyarlilik-
ta ve %98 ozglllikte tani konulabildigi gosterilmekte-
dir[23].

Trans-abdominal yolla optimal gériintiileme 18-24. gebe-
lik haftalarinda elde edilebilir, ancak dogumsal kalp has-
taligi saptandiginda genetik kromozomal haritanin net bi-
linmesi gerektiginden altin standart fetal ekokardiyografi-
nin 18-20.gebelik haftasinda gerceklestirilmesi en ideal
olarak goziikmektedir [18-231.

Kadin dogum uzman fetal kalpte nelere bakmalidir?
Gocuk kardiyoloji dernegi fetal kardiyoloji ¢calisma guru-
bunun 2004 ve ISUOG’un 2006 klavuzlari temel alarak
anomali taramasina yonelik rutin fetal ultrasonografik in-
celemede kalp taramasinda dikkat edilecek noktalar asa-
gidaki tabloda 6zetlenmistir (Tablo -2) [12,141.

Genel olarak, normal kalp ekseni situsu ve pozisyonu be-
lirlenir , kalp toraksin 1/3’Gni  kaplar blylk kismi sag
g6gus boslugundadir. Normal bir kalpte her zaman dort
bosluk vardir, hipertrofi ve perikardiyal efflizyon yoktur.
Atriyumlar dengeli esit boyutlarda foramen ovale kapak-
¢191 sol atriyumda izlenir ve atriyumlari ayiran septumun
primum bélimi her zaman vardir. Ventrikiller dengeli
esit boyutlarda ve duvarda hipertrofi yoktur.Sag ventrikiil-
de apekse dogru moderatér bant izlenir.Ventrikilleri ayi-
ran duvarda apeksten crux cordise herhangi bir defekt
yoktur. Atriyo-ventrikiiler kapaklar serbest olarak agilir.
Triklspit kapak mitral kapada gore apekse dogru daha
asagl duzeyde ventrikile yapisiklik gosterir [131.
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Tablo-2: Ultrasonografik incelemede kalp taramasina te-
mel yaklagim.

* Mide ve kalp fetusun sol tarafindadir.

* Normal dort bosluk gdriintiisi

— Boyutlar
* Kalp toraksin 1/3’ini olusturur.

— Pozisyon
* Septum orta hatta ortalama %45 derecelik agida-
dir.

— Yapi
e 2 atriyumun bosluklari esit dengeli boyutlardadir.
* 2 ventrikiilin bosluklari ve duvar kalinliklari nor-
mal esit dengeli boyutlardadir.
* Atriyoventrikiler kapaklar iki adet ve fonksiyonel-
dir.
* Crux cordis kabin catisinin saglam yerinde goriil-
melidir.
* Interventrikiler septum apeksten crux cordise ka-
dar saglam defektsiz izlenmelidir.
* Foramen ovale atriyal septumun orta bélimiinde
ve capl en az septum uzunluguna 1/3 oraninda olma-
lidir.

— Fonksiyon
* Ventrikller deneli ve diizenli ritimde kasilmasi iz-
lenmelidir.

Fetal kalbin ekokardiyografi ile degerlendirilmesine
temel yaklasim.

Dort bosluk goriintiileme fetal kalp hastaliklarinin tanin-
masinda anahtar rol oynar. Ultrasonografik taramada
dnemli olan kalpte dért bosluk olup olmadigi ve bosluklar
aras! boyutlarin dengeli olup olmadiginin bilinmesidir.
Dért bosluk goriintiileme anatomik yapilarin optimal de-
gerlendirmesini saglar %50-70 oraninda DKH tanisinda
yardimcidir (4,24). Dért bosluk gorinti ile %0,2 oranin-
da gorilen ventrikiller arasi dengenin bozulmasi %60
dogrulukla, ayrica %0,3 oraninda rastlanan blyik damar
patolojileri ise %90 dogrulukla belirlenebilir [8,24,25].
Normal kalp gddis boslugunda dnde solda yerlesmistir,
apeks orta hatta ortalama 30-60 derecelik agi yaparak so-
la bakar. Kalbin ylizey alani ayni kesitte toraks ylizey ala-
nina orani yaklasik 1/3 orandadir (Sekil-1).

Dért bosgluk goriintlisiinde dengeli iki ventrikiil, boyutlari
birbirine 20-24. gebelik haftalarinda hemen hemen esit,
30-32.haftalarda sag ventrikilden biraz daha blytik oldugu
(sag ventrikil/sol ventrikiil orani <1,4 ) izlenir. Eger bu
oran 1.8'i asarsa mutlaka DKH’larindan stiphe edilmeli-
dir.Ventrikil duvar kalinhgr yaklagik 2 mm ve perikardiyal
sivi kalinhigindan her zaman fazladir [4,13]. Sag ventrikil-
de yer alan apikal moderator bant sag ventrikil ile sol ven-

Sekil 1 : 24. gebelik haftasinda normal dért bosluk gériin-
tistinda kalbin pozisonu : Kalp gdgiis bosluguna 1/3 oran-
da solda, onde, ve orta hatta yerlesmistir.(RV:Sag ventri-
kil;LV: Sol ventrikiil; LA: Sol atriyum; RA: Sag atri-
yum;Ao: arta;IVC: inferior vena kava.)

trikiil morfolojisinin birbirinden ayirt edilmesinde yol goste-
ricidir. Ventrikilleri ayiran septum normal kalpte apeksten
crux cordise kadar herhangi bir defekt icermez. Crux cor-
dis atriyumlari ayiran septumun primum bolimi ile sirek-
lilik gosterir, kalbin catisini olusturur olmamasi atriyo-ven-
trikiiler kanal defektinin habercisi olabilir (Sekil-2).

Sekil 2 : Dort bogluk gériintiisiinde ventrikiil boslukiari

arasinda hemen hemen esit denge sag ventrikiilde modera-
tér bant izlenmekte. Interventrikiiler septumda defekt go-
riilmemekte. (rv:sag ventrikiil;lv:sol ventrikiil; la: sol atri-
yum; ra: sag atriyum)



KLINIK GELISIM | 25

Atriyumlar boyut ve ¢ap olarak birbirlerine esittir. inte-
ratriyal septum Uzerinde foramen ovale kapakcigl herza-
man sol atriyumda izlenir. Foramen ovale septumun orta-
sinda yer alir apekse dogru altta defekt varsa crux cordis
gorintiilenemiyorsa ostium primum defekt, eger tst bélim
posterior rim yoksa sinus venosus tipi bir defektten sliphe
edilir. Foramen ovale agikhgi, kalpte sol ventrikiilin den-
geli gelismesini sagladigindan restriktif olmamasi, inte-
ratriyal septum uzunlugunun en az 1/3 uzunlugu kadar ve
atriyal kapakcigin sol atriyuma dogru hareketli olmasi ge-
reklidir. Sistemik ve pulmoner vendz donislerin dogru
anatomik acilimlari ayrica incelenmelidir. Vena kava infe-
rior her zaman sag atriyuma acilir ayrica vena kava stipe-
rior ve koroner sinlis sa§ atriyumda pulmoner venler sol
atriyumdadir (Sekil 3).

Sekil 3 : Dért bogluk gériintiisiinde atriyum bosluklari ara-
sinda hemen hemen esit denge izlenmekte. Interatriyal sep-
tum orta hattinda foramen ovale ve sol atriyumda kapakgi-
di izlenmekte, ayrica sol atriyuma iki pulmoner ven agiligi

izlenmekte (rv:sag ventrikil;Iv: sol ventrikdil; la: sol atriyumy;
ra: sag atriyum,fo: foramen ovale, pv:pulmoner ven)

Ventrikiller ile atriyumlari, solda mitral sagda triklspit
kapak ayirir. Triklspit ve mitral kapak ayni esit diizlemde
degildir. Triklspit kapak sag ventrikiil apeksine dogru da-
ha asagida yapismistir. Triklspit kapak papiller adaleleri
sag ventrikil apeksine, Mitral kapak adaleleri sol ventri-
kil posterior duvarina yapisirlar.

Dort bosluk goérintileme ventrikiil-arter iligkisini, ventri-
kil ¢cikim yollari, Blylk arter kapaklari, blylik damar pa-
tolojileri, arkus aorta sirekliligi, Duktus arteriosus, bazi
interventrikiler septum defektlerini, sistemik ve pulmoner
vendz donitis anomalilerini gdstermekte yetersizdir.

Buylk arterlerden aorta, sol ventrikiilden anterior duvari
interventrikiiler septumda olacak sekilde cikar (Sekil 4,5).
Aorta pulmoner arter ile caprazlasir ve arkus aortayi olus-
turur, buradan brakiyosefalik arter ve subklavyen arterler
cikar (Sekil-6). Mitral kapakla stireklilik iligkisi i¢indedir.
Ekokardiyografide aortik ve pulmoner annulus ¢aplarinin
esit dengede olup olmadigr ¢ikim yollarinda darlik olup ol-
madigina ve damarlar arasi ¢capraz iliski olup olmadigina
bakilmalidir. Pulmoner arter , aortadan biraz biylk sag
ve sol pulmoner arter ile duktus arteriosusu verir. Duktal
arkus pulmoner arter ile inen aorta iliskisinin birlikte go-
rintilenmesi ile belirlenebilir. Duktus arteriosus ve arkus
aorta ayni caplardadir (Sekil 4-6).Biylik damar ¢ikiglari
fetus kalbini hangi acidan gosteriyorsa degerlendirmek ye-
terlidir, sematik kalp gdrinti eksenlerini elde etmek her
zaman kolay olmayabilir. Genelde teknik olarak dért bos-
luk goriintl elde edildikten sonra probun anterior ve pos-
terior hareketleri ¢cikim yollarini gdsterir.

Rutin dort bosluk goriintilleme ile %93 oraninda yeterli
inceleme olanagdi verir. Sol ventrikll ¢ikim yolu % 4.2, sag
ventrikil ¢ikim yolu % 1,6, iki cikim yolunun da birlikte
%1.3 oranlarinda goriilmeme ihtimali vardir[131.Dort
bosluktaki herhangi bir anormallik durumunda veya bu-
ylik damar cikislarinin da gériintilenmemesi mutlaka fe-
tal ekokardiyografi gerektirir.

Sekil 4 : Farkli eksenlerden sag ventrikiil ¢ikim yolunun iz-

lenmesi. Gériintiilerde darlik olmadigi goriilmekte ayrica
aorta ve pulmoner arter ¢apraz seyretmedigi kisa eksende
izlenmektedir. (rv:sag ventrikiil; ra: sag atriyum, ao: aor-
ta, pa: pulmoner arter)
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Sekil 5 : Sol ventrikiil ¢ikim yolu farklr agilarla goriilmek-
te (v :sol ventrikiil; rv:sag ventrikiil; la: sol atriyum ra: sag
atriyum , ao: aorta,)

Sekil 6 : Arkus aorta kesintisiz ve koarktasyonsuz izlen-
mekte, aortadan brakiyosefalik arter ve subklavyen arter-

lerin ¢ikisi ve vena kavainferiorun sag atriyuma agilis! iz-
lenmekte (aao: ¢ikan aorta, dao: inen aorta, bca: brakiyo-
sefalik artet, sca: subklavyen arter)

DKH tanisi alan fetus, multidisipliner yaklasimla genetik
ve ekstakardiyak risk faktorlerinin netlestirimesini taki-
ben yasal sinirlarda sonladirilma veya takip ve tedavi si-
recinin organizasyonunu gerektirir.Dogumdan sonra, yapi-
sal bozukluklarinin cerrahi veya girisimsel tedavileri ger-
ceklestirilmesi planlanir. Fetal dolagimin dogumla birlikte
ortadan kalkmasi ile ¢ocuk postnatal yasamda dengesini
patolojik bir tabloda saglamaya calisir. Bazen sessiz ve
derin bazen de ani, agir tablolarda karsimiza ¢ikar. Do-
gumsal kalp hastaliklarinin %20’si dogumdan sonra acil
cerrahi miidahale gerektirir.Cocuk kalp cerrahisi ve kardi-
yolojisi olan merkezde anneyle birlikte’” in-utero” trans-
ferle birlikte bebede dogar dogmaz miidahalelerin bazi
kalp hastaliklarinda yasam sansini degistirecedi unutul-
mamalidir [26,27].
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