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Asiyanotik Soldan Saga Santh
Dogustan Kalp Hastalig1 Olan
Down Sendromlu Cocuklarda
Pulmoner Hipertansiyon ve Malnutrisyonun
Degerlendirilmesi: 10 Yillik Bir Deneyim

Evaluation of Pulmonary Hypertension and
Malnutrition in Children with Down Syndrome
Who had Acyanotic Congenital Heart Diseases of
Left-To-Right Shunt: A Ten-Year Experience

OZET Amag:Asiyanotik soldan saga santh dogustan kalp hastaligi (DKH) olan Down sendromlu go-
cuklarda pulmoner hipertansiyon ile malnutrisyon arasindaki iligkinin aragtirilmasi. Gereg ve Yon-
temler: Ocak 2001-$ubat 2011 tarihleri arasinda kalp kateterizasyonu uygulanmg asiyanotik soldan
saga santli DKH olan Down sendromlu 63 hastanin verileri retrospektif olarak incelendi. Hastalar an-
tropometrik, ekokardiyografik ve kardiyak kateterizasyon bulgularina gore degerlendirildi; ortalama
pulmoner arter basinglarina ve malnutrisyon derecelerine gére gruplara ayrildi. Bulgular: Komplet at-
riyoventrikiiler septal defekt (AVSD) (%39,7), ventrikiiler septal defekt (VSD) (%31,7), patent duktus
arteriyozus (PDA) (%11,1) ve parsiyel AVSD (%7,9) oranlarinda tespit edildi. Orta ve agir derecede
pulmoner hipertansiyonu olan 33 hastanin 21’inde AVSD, 12’sinde genis VSD vardi. Gomez simifla-
masina gore; pulmoner hipertansiyonu olmayan grubun %40’1inda sadece hafif diizeyde malnutrisyon
vardi. Ancak, pulmoner hipertansiyonlu grupta ise %20,8'inde hafif, %52’sinde orta ve %16,6’sinda da
agir derecede malnutrisyon bulunmaktaydi. Pulmoner hipertansiyon derecesi ile yasa gore viicut agir-
Iig1 ve kilo z skoru arasinda dogrusal iliski tespit edildi (p< 0,001). Sonug: Hastalarimizda en sik gorii-
len kardiyak defektin AVSD oldugunu ve bu hastalarda erken dénemde gelisen pulmoner
hipertansiyona malnutrisyonun eslik ettigini tespit ettik. Ayrica, pulmoner hipertansiyon derecesi art-
tikca malnutrisyonun derecesi de agirlasmaktaydi. Genis VSD veya AVSD’li Down sendromlu ¢ocuk-
larin uygun zamanda operasyonlarinin planlanmastyla artmis mortalite ve morbiditeleri 6nlenebilir.

Anahtar Kelimeler: Down sendromu; ¢ocukta beslenme bozukluklari; hipertansiyon, pulmoner

ABSTRACT Objective: Evaluation of the association between pulmonary hypertension and malnu-
trition in children with Down syndrome who had acyanotic congenital heart diseases (CHD) of left-
to-right shunt. Material and Methods: Data of 63 patients with Down syndrome who had acyanotic
CHD of left-to-right shunt and who underwent cardiac catheterization between January 2001-Feb-
ruary 2011 were analyzed retrospectively. Patients were evaluated according to their anthropomet-
ric, echocardiographic and cardiac catheterization findings;they were divided into subgroups according
to the mean pulmonary artery pressure and the degree of malnutrition. Results: Complete atrioven-
tricular septal defect (AVSD),ventricular septal defect (VSD),patent ductus arteriozus (PDA) and par-
tial AVSD were detected 39.7%, 31.7%, 11.1% and 7.9% respectively.AVSD and large-sized VSD were
detected in 21 and 12 of 33 patients with moderate and severe pulmonary hypertension. According to
Gomez classification, only mild degree malnutrition was determined in 40% of pulmonary nonhyper-
tension group. However, in pulmonary hypertension group, the distribution of malnutrition was 20.8%
mild, 52% moderate and 16.6% severe. A linear association was detected between the degree of pul-
monary hypertension and the weight for age and z score of body weight (p< 0.001). Conclusion: In our
study we have determined that AVSD is the most common cardiac defect in our patients and malnu-
trition was usually accompanied to early developing pulmonary hypertension. Also, an increase in the
degree of pulmonary hypertension is directly associated with an increase in the degree of malnutri-
tion. An optimal-time planed operation in the patients with Down syndrome who had large-sized
VSD and AVSD will prevent the high mortality and morbidity in these patients.

Key Words: Down syndrome; child nutrition disorders; hypertension, pulmonary
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ocukluk ¢aginda pulmoner arteriyel hiper-

tansiyon oldukca nadir goriiliir ve hastala-

rin neredeyse %9011 idiyopatik olgular ile
soldan saga santli kardiyak defektler olusturmakta-
dir.! Pulmoner hipertansiyon, istirahat halindeki
bir kisinin sag kalp kateterizasyonunda 6l¢iilen or-
talama pulmoner arter basinci (PAB)nin > 25
mmHg olmasi olarak tanimlanir.>® Pulmoner yata-
gin anatomik durumu ve PAB’1n derecesi klinik
bulgularin ortaya ¢ikmasinda, hastaligin seyrinde
ve tedavi segeneklerinin belirlenmesindeki baglica
faktordir.* Down sendromlu hastalarin ist solu-
num yollarindaki obstriiksiyon sebebiyle alveoler
hipoventilasyon ve pulmoner doku hasari olustur-
makta; pulmoner arteriyollerde kalinlagma ve al-
veollerin sayisinda azalma sonucunda da pulmoner
hipertansiyon gelisimi hizlanmaktadir.’

Dogustan kalp hastaligi (DKH) bulunan be-
bekler enerji aliminin azalmasi ve/veya enerji ih-
tiyacinin artmast gibi nedenlerle malnutrisyona
meyillidirler. Trikiispid 6ncesi lezyonlarda [atriyal
septal defekt (ASD)] malnutrisyon pek goriilmez-
ken, trikiispid sonrasi genis defektlerde [atriyo-
ventrikiiler septal defekt (AVSD), ventrikiiler
septal defekt (VSD), patent duktus arteriyozus
(PDA)] ozellikle de kalp yetmezligi ve pulmoner
hipertansiyon eslik ediyorsa ileri derecelerde mal-
nutrisyon gelisebilmektedir.®”

Malnutrisyon operasyonun zamanina ve sonu-
cuna etki ederek mortalite ve morbiditeyi arttirabil-
mektedir. Down sendromlu hastalarda sik goriilen
akciger enfeksiyonlar: da pulmoner hipertansiyon
ve malnutrisyon gelisimini 6nemli diizeyde etkile-
mektedir. Giiniimiizde Down sendromlu hastalarin
yasam sliresinin uzamasinda en 6nemli fakt6r erken
zamanda uygulanan bagarili kardiyak cerrahidir.?

Bu ¢aligma, asiyanotik soldan saga santh kar-
diyak defekti olan Down sendromlu hastalarda pul-
moner hipertansiyon derecesi ile malnutrisyon
derecesi arasindaki iligkiyi aragtirmak amaciyla ya-
pilmistar.

I GEREC VE YONTEMLER

Caligmaya baglamadan 6nce hastanemiz etik kuru-
lundan onay alinmigtir.

Turkiye Klinikleri ] Cardiovasc Sci 2012;24(1)
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Ocak 2001 ile Subat 2011 tarihleri arasinda
Cocuk Kardiyoloji Klinigimizde kalp kateterizas-
yonu uygulanmig asiyanotik soldan saga santh
DKH tanisi alan Down sendromlu hastalarin dos-
yalar1 retrospektif olarak incelendi.

Yaslar1 3 ay-9 yil arasinda olan 63 hasta calig-
maya alindi. Ortalama PAB 25-40 mmHg olanlar
hafif, 41-55 mmHg olanlar orta ve 55 mmHg'nin
iizerinde olanlar agir pulmoner hipertansiyonlu
olarak gruplandirildi.’ Ortalama PAB <25 mmHg
olan hastalar da pulmoner hipertansiyonu olmayan
grup olarak degerlendirildi.

Mitral ve aort darlig1 veya aort koarktasyonu
gibi sol kalp hastalig1 olanlar; 6nceden kalp operas-
yonu gegciren hastalar, siyanotik olanlar, ilave ola-
rak bagka sistemlerle ilgili kronik hastalig1 olanlar,
prematiire veya diisitk dogum agirlikh olarak do-
ganlar ve Down sendromu disinda sendromu olan
hastalar ¢caligmaya alinmadi. Hastalar kateterizas-
yon tarihindeki yas, cinsiyet, anamnez ve fizik in-
celeme bulgular, ekokardiyografik ve kalp katete-
rizasyonu verileri 15181nda degerlendirildi; tanila-
rina gore su sekilde gruplara ayrild:

1- Izole VSD'ler hastalarin yagina gore iki bo-
yutlu ekokardiyografi ile dl¢iilebilen en genis VSD
¢apinin (mm) viicut yiizey alanina (m?) oranina
gore kii¢iik, orta ve genis olarak siniflandirildi.’
Anevrizmatik yapidaki veya birden fazla sayidaki
VSD’liler ¢aligmaya alinmad.

2- Izole ASD’ler primum, sekundum ve parsi-
yel pulmoner venéz doniis anomalisiyle birlikte
olan sinus venozus tipi olarak ii¢ grupta incelendi.
Defekt ¢capi> 12 mm olan sekundum ASD’ler genis
olarak tanimlandi."

3- Pulmoner stenoz ile birlikte olan VSD.

4- Izole PDA.

5- Komplet AVSD.

6- Inkomplet (parsiyel) AVSD.

7- Komplet AVSD’ye ilaveten miiskiiler VSD,
sekundum ASD veya PDA olan hastalar.
ANTROPOMETRIK DEGERLENDIRME

Tim olgularin kardiyak kateterizasyon yapildig:
andaki viicut agirliklar: ve boylar1 degerlendirildi.
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Viicut agirliklar: 0-5 yas arasi ¢ocuklarda ¢iplak
olarak dijital bir terazide, 5 yasindan biiyiiklerde
ise i¢ camagirlar disindaki giysiler ¢ikarilarak 0,1 kg
duyarliligindaki teraziyle dl¢iildii. Hastalarin boy
uzunluklari ise 24 ayliktan kiiciiklerde t cetveli ile
yatar pozisyonda, biiyliklerde ise standart bir
6l¢lim aracindan yararlanilarak boy 6lger ile ayakta
olgiildii.

Hastalarin boy ve kilolar1 kendi yaslarina
uygun biylime egrileri kullanilarak malnutrisyon
kriterleri agisindan degerlendirildi. Hastalarin z-
skorunun hesaplanmasinda “(6lciilen deger-yas ve
cins i¢in medyan deger)/(yas ve cins i¢in standart
sapma)” formiili kullanildi. Beden kitle indeksi
(BK1) agirlik/boy uzunlugu (kg/m?) formiilii ile he-
saplandi. Hastalarin BKI'lerine gdre %5 persentilin
altinda olanlar malnutrisyonlu, %5’in {izerinde
olanlar ise normal olarak degerlendirildi. Gomez s1-
niflandirilmasina gore hastalarda yasina gére olmasi
gereken kilonun %60'1ndan az olanlar agir, %60-74
arasindakiler orta, %75-90 arasindakiler hafif mal-
nutrisyonlu olarak tanimlanirken % 90-110 arasin-
dakiler ise normal olarak degerlendirildi. Boya gore
kilo (rolatif) olarak siniflandirildiginda ¢ocugun bo-
yuna gore olmasi gereken %50 persentildeki agirhi-
gin %70’in altindakiler agir, %70-80 arasindakiler
orta, %80-90 arasindakiler hafif malnutrisyonlu ola-
rak tamimlanmirken %90'nin tizerindekiler normal
olarak degerlendirildi. Waterlow siniflamasina gore
boyu olmasi gerekenin (yasa gore %50 persentil)
%95’inden fazla ve boya gore viicut agirhig da
%90’n1n iizerinde olanlar normal, boyu %95’ten
fazla ve boya gore viicut agirhig1 da %90°dan az olan-
lar akut malnutrisyonlu (wasting), boyu %95’ten az
ve boya gore viicut agirligi %90’dan fazla olanlar
kronik malnutrisyonlu (stunding), boyu %95’ten az
ve boya gore viicut agirhg: da %90’1n altinda olan-
lar da akut-kronik malnutrisyonlu (wasting-stun-
ding) olarak degerlendirildi.'*'* Hastalarin kilo-boy-
lar1 Down sendromlulardan hazirlanmig biiytime
egrileri kullanilarak kargilagtirildi.’

KATETERIZASYON

Hastalara sedasyon amaciyla midazolam ve/veya
kloralhidrat verildi. Basing 6l¢iimleri etkilenebile-
ceginden dolay1 ketamin verilen hastalar ¢alismaya
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alinmadi. Yasina uygun capta (fluid-filled) NIH ka-
teteri kullanilarak oda havasinda basing ve oksijen
6lctimleri yapildi. Pulmoner-sistemik akim ve di-
rengler hesaplandi. Pulmoner vaskiiler rezistans
(Rp) hesaplanarak bunun metrekareye (m?) orani
bulundu. PAB’n1 sistemik basincin yarisindan fazla
olan hastalara %100 oksijen ile vazoreaktivite testi
uygulandi. Kardiyak debi degismez veya artarken,
ortalama PAB’da en az 10 mmHg veya daha fazla
azalma olmasi ile birlikte ortalama PAB degerinin
40 mmHg degerinin altina diismesi pozitif yanit
olarak kabul edildi.'®

ISTATISTIKSEL ANALIiZ

Bulgularin degerlendirilmesinde SPSS 16 paket
program kullanildi. Normal dagilim gdsteren de-
giskenler icin veriler ortalama + standart sapma,
normal dagilmayan degiskenler icin veriler me-
dian, minimum ve maksimum olarak gosterildi.
Gruplar arasi kargilastirmalarda kategorik degis-
kenler i¢in ki-kare, siirekli degiskenler i¢in stu-
dent’s testi normal dagilim gostermeyen veriler
icin Mann-Whitney U testi kullanildi. Normal da-
gilhim gosteren veriler i¢in Pearson, normal dagil-
mayan veriler i¢in Spearman korelasyon testi
uyguland. Istatistiksel degerlendirmelerde p< 0,05
anlamh kabul edildi.

I BULGULAR

DEMOGRAFIK VERILER

Caligma grubunu ortalama yaslar1 20,95+2,46 ay (3
ay-9 yas) olan 63 (32 kiz, 31 erkek) Down sen-
dromlu hasta olusturmakta idi (Tablo 1). Hastala-
rin ortalama VA: 7,34 + 4,60 kg, boy: 71,28 + 14,61
cm, BKI: 13,19+2.41 idi, kilo z skoru <-2 olan 23
(%36,5) hasta varken, boy z skoru <-2 olan sadece
bir hasta bulunmaktaydi (Tablo 1). Sistolik PAB:
58,34 + 19,7 mmHg, diyastolik PAB: 27,53 + 14,03
mmHg, ortalama PAB: 38,20 + 16,94 mmHg olarak
saptandi. Hastalarin 15 (%23,8)’inde hafif, 25
(%39,7)’inde orta ve 8 (%12,7)'inde de agir dere-
cede olmak {izere toplam 48 (%76)’inde pulmoner
hipertansiyon tespit edildi ve Rp/m? oram ile kilo
ve boy z skorlar ile arasinda negatif iligki bulun-
maktayd: (sirastyla p< 0,001, p< 0,05) (Tablo 1).

Turkiye Klinikleri ] Cardiovasc Sci 2012;24(1)
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TABLO 1: Down sendromlu hastalarin pulmoner hipertansiyon varli§ina gére karsilastirimasi.

Pulmoner Hipertansiyon
Var (n: 48) p
24 p>0,05
24
18,21+2,29 p>0,05
6,21£3,54 p<0,001
68,02+12,64 p<0,01
12,10+1,66 p<0,001
-2,03
-312 p<0,001
0,42
-0,54
-2,20 p>0,05
0,35
66,63+16,53 p<0,001
33,45+11,70 p<0,001
45,69+13,42 p<0,001
1,95+0,76 p<0,001
0,44+0,23 p<0,001

Yok (n: 15)
Cinsiyet Kiz {n: 32) 8
Erkek {n: 31) 7
Yas (ay) 28,35+2,79
VA {kg) 10,91+5,31
Boy (cm) 80,11+16,49
Beden kitle indeksi (kg/m?) 16,13+1,47
Kilo z skoru Median -0,80
Minimum -1,50
Maksimum 0,35
Boy z skoru Median -0,41
Minimum -1,83
Maksimum 0,60
Sistolik PAB (mmHg) 35,94+3,38
Diyastolik PAB {mmHg) 11,52+1,87
Ortalama PAB (mmHg) 13,42+2,79
Qp/Qs orani 2,03+0,75
Rp/Rs orani 0,13+0,04

Kategorik degiskenler icin ki-kare, siirekli degiskenler icin student’s testi normal dagilim géstermeyen veriler igin Mann-Whitney U testi kulanildi.

PAB: Pulmoner arter basinci.

PULMONER HIiPERTANSIYON VE MALNUTRISYONUN
DEGERLENDIRILMESI

Pulmoner hipertansiyon derecesi arttikca kilo z
skorlarinin dustiigi saptandi (Tablo 2). Hem
Gomez ve hem de Waterlow siniflamasina gore 53
(%84,1) hastada, rolatif VA’na gore ise 47 (%74,6)
hastada malniitrisyon vard: (Tablo 3). Pulmoner hi-
pertansiyonu olmayan hastalarin %40’1inda Gomez
siniflamasina gore hafif diizeyde malnutrisyon var-
ken, pulmoner hipertansiyonu olan hastalarin
%20,8’inde hafif, %52’sinde orta, %16,6’sinda agir
diizeyde malnutrisyon vard: (Tablo 3). Hastalarin
pulmoner hipertansiyon derecesi arttik¢a malnut-
risyonlar1 agirlasmaktaydi (Tablo 3, Sekil 1). Ay-
rica korelasyon grafiklerinde goriildiigii gibi ort
PAB ile yasa gore viicut agirligi ve beden kitle
indeksi arasinda gii¢li bir negatif korelasyon
mevcuttu (r: -849, r: -804, p< 0,001) (Sekil 2).
Hastalarimizdaki kardiyak defektler sirasiyla kom-
plet AVSD (%39,7), izole VSD (%31,7), izole PDA
(%11,1) ve parsiyel AVSD (%7,9) seklinde idi
(Tablo 4). Orta ve agir derecede pulmoner hiper-
tansiyonu olan 33 hastanin 21’inde AVSD, 12’sinde

Turkiye Klinikleri ] Cardiovasc Sci 2012;24(1)

ise genis VSD vard: (Tablo 4). Vazoreaktivite testi
(%100 oksijen ile) uygulanan 33 hastanin 26’sinda
pozitif yanit alinirken, yedisine yanit alinamada.
Yaslar1 4 ve 6 olan komplet AVSD’li iki hastamiz
Eisenmenger sendromu olarak kabul edildi ve ope-
rasyon uygulanmayarak spesifik pulmoner hiper-
tansiyon tedavisi baglanildi. Yiiksek riskli diizeltme
operasyonu uygulanan bes hastanin ti¢ii halen re-
zidii pulmoner hipertansiyon nedeniyle spesifik
pulmoner hipertansiyon tedavisi almaktadur.

Hastalarimizin hepsinde genetik analiz uygu-
lanmigti, 59 (%94) hastada regiiler, 2 (%3)’sinde
mozaik ve diger 2 (%3)’sinde de translokasyon ti-
pinde genetik bozukluk tespit edildi.

I TARTISMA

Down sendromu en sik goriilen hayatla bagdasan
kromozom bozuklugudur ve insidansi 700-800
canli dogumda bir olarak bildirilmektedir.”” Down
sendromlularda %16-72 gibi degisik oranlarda
DKH bildirilmistir.'® Bu hastalarda éliimiin en sik
sebebi altta yatan kardiyak hastaligin ciddiyetidir."
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TABLO 2: Tim hastalarin pulmoner hipertansiyon derecesine gére demografik 6zellikleri.
Pulmoner Hipertansiyon Derecesi
Hafif (n: 15) Orta (n: 25) Agir (n: 8) p

Cinsiyet Kiz (n: 24 ) 10 12 2 p1>0,05
Erkek {n: 24) 5 13 6 p2>0,05
p3>0,05
Yas (ay) 20,61£32,0 9,88+6,91 40,37+25,56 p1>0,05
p2<0,001
p3>0,05
Viicut agifign (kg) 49 4,78+1,11 7,55 p1<0,05
(3,2-23) (4-12) p2<0,001
p3>0,05
Boy (cm) 69,15 £ 17,04 63,52+5,29 80,25+1,37 p1>0,05
p2<0,001
p3>0,05
Beden kitle indeksi (kg/m?) 12,80 11,59+1,00 11,81+8,67 p1<0,05
(10-17,9) p2>0,05
p3>0,05
Kilo z skoru Median -1,34 2,1 -2,81 p1<0,001
Minimum 2,40 -3,0 0,312 p2<0,05
Maksimum -0,42 -0,9 -1,44 p3<0,001
Boy z skoru Median -0,38 -0,60 -0,58 p1>0,05
Minimum 0,129 -1,95 -2,20 p2>0,05
Maksimum 0,35 0,00 -0,24 p3>0,05
Sistolik PAB (mmHg) 48,00+7,03 68,20+3,80 92,00 + 15,27 p1<0,001
p2<0,001
p3<0,001

Diyastolik PAB {mmHg) 21,00£2,94 33,80+4,85 52,37+9,45

Ortalama PAB (mmHg) 30,92+4,19 46,32+3,26 67,75+11,39
Qp/Qs orani 2,46+0,74 1,92+0,68 1,24+0,35 p1<0,05
p2<0,05
p3<0,001
Rp/Rs orani 0,24+0,06 0,42+0,01 0,82+0,02 p1<0,001
p2<0,001
p3<0,001
Sistolik PAB/Aort basing orani 0,610,116 0,89+0,11 1,01£0,12 p1<0,001
p2<0,05
p3<0,001

Kategorik degiskenler icin ki-kare, siirekli degiskenler iin student’s testi normal dagilim gostermeyen veriler igin Mann-Whitney U testi kullanild.

p1: Hafif ile orta dereceli pulmoner hipertansiyon p2: Orta ile agir dereceli pulmoner hipertansiyon, p3: Hafif ile agir dereceli pulmoner hipertansiyon arasinda.

PAB: Pulmoner arter basinci.

En sik goriilen kardiyak defektler ise kitalar ve 1rk-
lar arasinda farkliliklar gostermekle birlikte AVSD,
sekundum ASD, VSD, PDA ve multipl defekt-
lerdir.!7?° Komplet AVSD tiim DKH’nin %2’sini
olusturur ve bunlarin yaklagik %50-74d Down

42

sendromludur.?"?

Tirkiye’de yapilan bir calig-
mada, Down sendromlu hastalarda goriilen kardi-
yak defektler komplet AVSD (%34,2) parsiyel
AVSD (%12,1), sekundum ASD (%16,7), VSD

(%16,5) ve multipl kardiyak defektler (%22,4)

Turkiye Klinikleri ] Cardiovasc Sci 2012;24(1)
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TABLO 3: Tim hastalarin pulmoner arteriyel hipertansiyon ve malnutrisyon derecelerine gére dagilimlari.

Pulmoner Hipertansiyon Derecesi

Akut+Kronik (n: 5)

Malnutrisyon Siniflamasi Yok (n:15)
Normal {n: 10) 9
Hafif {n: 16) 6
Gomez Orta {n; 25)
Agir {n: 12)
Normal (n: 16) 12
o . Hafif (n: 15) 3
Rélatif Vicut Agirhigr Orta (n: 21)
Agir (n: 11)
Normal {n; 10) g
Akut {n: 45) 5
Waterlow :
Kronik {n: 3) 1

Hafif (n:15) Orta (n:25) Agir (n:8)

1

9 1

8 15 7

2 9 1

4

7 5

4 15 2
5 6

1

11 22 7

1 1

2 3

olarak bildirilmistir.?° Calismamizda literatiir ile
uyumlu olarak en sik goriilen defekt komplet
AVSD (%39,7) idi.

Down sendromlu ¢ocuklarda pulmoner hiper-
tansiyon erken donemde gelismektedir. Soldan saga
santli DKH’lar1, kronik {ist solunum yolu obstriik-
siyonu, pulmoner vaskiilaritenin (yatak) gelisimi ve
fonksiyonunda anormallikler ve sendromun ken-
dine ait bazi faktorler Down sendromlu ¢cocuklarda
pulmoner hipertansiyonun erken yaslarda gelis-
mesine neden olmaktadir.-2 Down sendromlu ¢o-
cuklarda hipotonik iist solunum yollar1 kaslari,
adeno-tonsiller hipertrofi, makroglossi, glossopto-
zis, yiizlin orta kisminda basiklik ve nazofarenks
bolgesindeki daralmanin kronik {ist solunum yolu
obstriiksiyonuna neden oldugu diisiiniilmektedir.”
Kronik {ist solunum yolu obstriiksiyonu, tekrarla-
yan akciger enfeksiyonlari, pulmoner arteriyolle-
rin media tabakasinda kalinlagsma ve alveollerin
sayisinda azalma pulmoner hipertansiyon gelisi-
mini arttiran temel sebeplerdir.>?® Ayrica bu has-
talardaki artmig gastrodzofageal reflii insidans1 da
hava yolu hastaligini kotiilestirmektedir.?? Soldan
saga santli defekti bulunan Down sendromlu ¢o-
cuklarda st solunum yolu obstriiksiyonu tekrarla-
yan sistemik hipoksemi ataklarina neden olmakta
ve bu da pulmoner vaskiiler direnci arttirarak
erken déonemde pulmoner hipertansiyon gelisme-
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& Hafif Malnutrisyon
O Orta Malnutrisyon
®Afr maknutizyon

Hasta sayisi

Noernal Haiif Onta
Pulmoner Hipertansiyon Derecesi

SEKIL 1: Ortalama pulmoner arter basincina gére siniflandinimig hastalarin
Gomez'e gore malnutrisyon yliniinden karsilastirimasi.

sine yol agmaktadir. Down sendromlu hastalarda
goriilen immiin yetmezlikler de enfeksiyonlara ve
malnutrisyona yatkinlig1 artirmaktadir.®

Mihg ve ark., Down sendromlu DKH olan kalp
kateterizasyonu yapilan hastalarin ortalama PAB’1
37,98+15,43 bulmuglardir.’® Caligmamizda da ben-
zer sekilde ortalama PAB 38,20+16,94 idi ve
%73’ iinde pulmoner hipertansiyon, %84,1’inde mal-
nutrisyon mevcuttu. Genel olarak VSD veya PDA
iki yagindan 6nce Eisenmenger sendromuna yol
a¢maz. Ancak Down sendromlu hastalar 6zellikle de
komplet AVSD’li ¢ocuklar erken dénemde pulmo-
ner hipertansiyon gelisimi agisindan yiiksek risk ta-
sirlar.32 Down sendromlu ¢ocuklarda AVSD en
6nemli DKH’dir. Ciinkii bu hastalarda dogumdan
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SEKIL 2: Ortalama pulmoner arter basinci (Ort PAB) ile yasa gore viicut agirigi ve beden kitle indeksi arasindaki korelasyon grafikleri.

TABLO 4: Down sendromlu hastalarin pulmoner hipertansiyon derecesi ve dogustan kalp hastaligina gére dagilimi.

Komplet AVSD izole (n: 20)
PDA (n:2)
Miiskiler VSD (n: 2)
Sekundum ASD  (n: 1)

Parsiyel AVSD (n:5)

VSD (n:20) Kugik (n:4)
Orta (n: 2)
Blylk (n: 14)

PS + Orta VSD (n: 3)

izole PDA (n: 7)

Genis Sekundum ASD (n: 2)

Sinus venozus ASD + PVDA (n: 1)

Pulmoner Hipertansiyon Derecesi

Yok (n: 15) Hafif (n: 15) Orta (n: 25) Agir (n: 8)
5 12 3
1 1
2
1
2 2 1
4
2
2 9 3
2 1
5 2
1 1
1

AVSD:Arteriyoventrikiiler septal defekt, USD: Ventrikiiler septal defekt, ASD: Atriyal septal defekt, PDA: Patent duktus arteriyozus, PVDA: Pulmoner vendz diyabetik akim.

sonraki ilk birka¢ ayda konjestif kalp yetmezligi, sik
solunum yollar1 enfeksiyonu, malnutrisyon ve pul-
moner hipertansiyon gelismektedir. Ilging olarak,
Down sendromlu AVSD’li olgularda kardiyak cer-
rahinin bagaris1i Down sendromu olmayan hastalara
gore daha iyidir.3! Yetersiz kilo alimi ve pulmoner
hipertansiyon, DKH’li ¢ocuklarda erken cerrahi
endikasyonlar: arasinda yer almaktadir. Ancak mal-
nutrisyonu olan ¢ocuklarda cerrahiye baglh morbi-
dite ve mortalitenin artt1g1 da unutulmamalidar.
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DKH olan hastalarda malnutrisyon ve bii-
ylme geriligi bircok nedenle gelisebilmektedir,
ancak en onemli etken yetersiz besin alimidir.3>%
Malnutrisyona neden olan muhtemel mekanizma-
nin kalori ihtiyacinin fazla olmasina ragmen, ye-
tersiz kalori alimina, artmis metabolik hiza veya
her ikisinin birlikteligine bagh oldugu diisiiniil-
mektedir.®® Bu ¢ocuklarda gelisen enfeksiyonlar da
bazal 151 ve metabolik stresi artirarak bazal meta-
bolizma hizinin artmasina katkida bulunmakta-
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dir* Malnutrisyonun diger nedenleri ise eslik
eden genetik faktorler ve artmis enerji gereksini-
midir.*® Sik gecirilen enfeksiyonlar DKH’li ¢ocuk-
lardaki biiytime geriligi ve malnutrisyon gelisi-
minin en énemli nedenlerinden birisidir.*® Cil ve
ark., ozellikle antikonjestif tedavi alan soldan saga
santlh DKH’li hastalarda hastaneye yatis gerekti-
ren alt solunum yollar1 enfeksiyonlarinin anlamh
Olctide yliksek oldugunu, bu hastalarda olusan
malnutrisyonun en 6nemli nedeninin yetersiz bes-
lenme ve sik gegcirilen alt solunum yollar: enfeksi-
yonlar1 oldugu bildirilmislerdir.?¢ Bu hastalarda
beslenme problemleri ve malabsorbsiyona yol agcan
nedenler bagirsaklarda venoz konjesyon, periferik
anoksi sonucu besinlerden yetersiz yararlanim,
asidoz, genetik faktorler ve sik gegirilen {ist solu-
num yolu enfeksiyonlardir.?

Siyanotik DKH’de kilo ve boy birlikte etki-
lenirken, asiyanotik DKH’de ise kilo boya gore
daha fazla etkilenir.” Ulkemizde yapilan bir calig-
mada agirlig1 <5 persentil olanlarin; en fazla siya-
notik lezyonu olan ve/veya kalp yetmezligi
tedavisi alan hastalar olduklarini bildirilmisler-
dir.3¢ Caligmamizda pulmoner hipertansiyonu
olan Down sendromlu hastalarin kilolarinin
PAH’1 olmayanlara gore belirgin diisiiktii. Pul-
moner hipertansiyonlu hastalarda kilo z skoru <-
2 olan 23 hasta olmasina ragmen boy z skoru
sadece bir hastada <-2 idi. Ayrica hastalarimizin
biiyiik cogunlugunun akut malnutrisyonlu (was-
ting) olmasi da asiyanotik soldan saga santh
DKH’li hastalarda kilonun boya gore daha ¢ok et-
kilendigini destekler nitelikteydi.

Soldan saga santl1 KKH olan ¢ocuklarda biiyiik
defektlerin, kiiciik defektlere gore daha fazla ve
erken pulmoner hipertansiyon gelistirme riskleri
vardir. Yetigkin hastalarda yapilan bir caligmada
kiiciik VSD’lerde %3 oraninda pulmoner hiper-
tansiyon gelistigi, biiyiik defektlerde bu oranin
%50’ye ulasgtig1 bildirilmistir.®® Caligmamizda da
defekt cap1 artikca pulmoner hipertansiyon ve
malnutrisyon derecesinin arttig1 goriilmekteydi.
Pulmoner hipertansiyon olmayan grupta en ¢ok
PDA, ASD, kiigiik VSD ve parsiyel AVSD’li hasta-
lar bulunurken komplet AVSD ve genis VSD’li-
lerin ise orta ve agir PAH grubunda yogunlukta
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oldugu goriilmekteydi. Soldan saga santli DKH’de
pulmoner stenoz pulmoner hipertansiyondan ko-
ruyucu bir faktor olarak kabul edilmektedir. Calis-
mamizda da hasta sayis1 yeterli olmamakla birlikte
pulmoner stenozu olan VSD’liler de pulmoner hi-
pertansiyon ve malnutrisyon ya hi¢ yoktu ya da
hafif derecede bulunmaktayd.

Daha 6nceki ¢aligmalarda pulmoner hipertan-
siyon ile bityiime geriligi arasinda anlaml bir iligki
oldugu bildirilmigtir.”**3* Yiiksek pulmoner di-
rence karg: calisarak hipertrofiye olan sag ventri-
kilin oksijen gereksiniminin artmasi ve olusan
kronik hiicresel hipoksiye bagli daha fazla enerji
tiiketimi sonucunda pulmoner hipertansiyonlu
hastalarda malnutrisyon daha da agirlagmaktadar.*
Kalp yetersizligi olan hastalarda fazla miktarda
enerji harcanmasina ragmen kalori alimi yetersiz
kalmaktadir; pulmoner konjesyona bagl dispne ve
takipne, yorgunluk, istahsizlik ve hipoksi, besin ali-
mini1 zorlagtirir ve oksijen titketimini artirir. 34 Bii-
ylime geriliginin en fazla AVSD ve genis VSD’li
hastalarda goriilmesi; bu hastalarda yiiksek oran-
daki soldan saga sant miktarinin pulmoner hiper-
tansiyona ve konjestif kalp yetmezligine neden
olmas: ile aciklanabilmektedir. Varan ve ark.
DKH’li ¢ocuklarda beslenme ve biiyiime {izerine
etkili olan en 6nemli faktoriin kronik hipoksi ve
pulmoner hipertansiyon oldugunu, en belirgin
malnutrisyonun (%56’sinda orta-agir derecede) si-
yanotik pulmoner hipertansiyonlu hastalarda go-
rildigiini bildirmislerdir.” Caliymamizin sonuglar:
da pulmoner hipertansiyon derecesi arttik¢a mal-
nutrisyonun agirlastif destekler nitelikteydi. Rp/m?
ile kilo ve boy z skorlar1 arasinda negatif iligki bul-
mamiz soldan saga santin zaman igerisinde pulmo-
ner yataktaki “remodelling”i etkiledigini, kalbin is
yiikiiniin artmas: ve oksijen degisiminin bozulmasi
sonucunda da malnutrisyonu agirlastirdigimi di-
sindirmektedir.

Down sendromlu hastalarda prognoz pulmo-
ner hipertansiyonun varligina baglidir.*' Malnut-
risyonu bulunan DKH’li ¢ocuklarin cerrahi
diizeltmeden sonra normal biiylime diizeyini yaka-
ladiklar: bilinmektedir.* Bu nedenle trikiispit son-
ras1 bolgede genis defekti olan Down sendromlu
hastalar yakin takip edilmeli, kalp yetersizligi, pul-
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moner hipertansiyon ve malnutrisyon gelismeden
once kardiyak cerrahi yapilmahdir. Ozellikle de
AVSD’li olgular 1 yasindan 6nce tercihen 3-6 aylar
arasinda miimkiinse tek seferde tam diizeltme sek-

linde ameliyat edilmelidirler.*

CALISMAMIZIN KISITLILIKLARI

Caligmamiz retrospektif bir ¢aligma olmas: nede-
niyle anne ve babanin antropometrik 6zellikleri,
sosyo-ekonomik ve kiiltiirel diizey gibi faktorler
yeterli olarak degerlendirilemedi.

ASIYANOTIK SOLDAN SAGA SANTLI DOGUSTAN KALP HASTALIGI OLAN DOWN SENDROMLU...

[ SONUC

Caligmamizda Down sendromlu ¢ocuklarda en sik
gortlen kardiyak defektin AVSD oldugu, bu hasta-
larda erken donemde gelisen pulmoner hipertansi-
yona malnutrisyonun eslik ettigi ve pulmoner hiper-
tansiyon derecesi arttikca da malnutrisyonun agir-
lastig1 goriilmektedir. AVSD ve genis VSD’li Down
sendromlu ¢ocuklarin uygun zamanda operasyonla-
rinin planlanmasiyla artmig mortalite ve morbidite-
nin 6niine gecilebilecegini diisiinmekteyiz.
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