Down Sendromlu Cocuklarin Do gumsal Kalp
Defektlerinde Cerrahi Tedavi Sonuclari

RESULTS OF SURGICAL TREATMENT OF CONGENITAL CARDIAC DEFECTS IN

CHILDREN WITH DOWN’S SYNDROME

Hasan Tahsin KECHIGIL*, Mustafa Kemal DEMRAG**, Giilsen ERSOY***,
Melih Cevdet CEINKAYA**** Kemal BAYSAL***** Fer sat KOLBAKIR*

* Prof.Dr., Ondokuz Mayis Universitesi Trpkiiltesi Kalp ve Damar Cerrahisi AD,

*%

*kk

Yrd.Dog.Dr., Ondokuz Mayis Universitesipr Fakiiltesi Kalp ve Damar Cerrahisi AD,
Ar 5.Gor.Dr., Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiltgsip ve Damar Cerrahisi AD,

*xk - Ar 5.Gor.Dr., Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakiilt€sicuk S#lhgi ve Hastaliklari AD,
=% Prof.Dr., Ondokuz Mayis Universitesi Tip Fakigsi Cocuk Kardiyolojisi BD, SAMSUN

Ozet

Summary

Amagc: Down sendrom’lu dgumsal kalp hastalarinda uygula-
nan acik kalp ameliyatlarinin 6zellikleri ve sagarinir
argtirlmasi amaglandi.

Materyal ve Metod: Ondokuz Mayis Universitesi Hastan
Kalp ve Damar Cerrahisi Kligi'nde Ocak 1986 i
Ocak 2002 tarihleri arasinda toplam 55Zdimsal kal|
hastasi ameliyat edildi. Bu hastalarin 19 tanesi agn
manda Down sendrotd’ idi. 11 hasta kiz (%57,89),
hasta erkek (%42,11) idi. Hastalarirg yatalamalar 5,
olarak bulundu. Hastalarin tanisi, anamnez, fizikape-
ne (ufirim etyolojisi aghiriimasi), elektrokardiyogre
(EKG), ekokardiyografi (EKO) ve anjiografi ile kond

Bulgular: En sik rastlanan anomali, 13 hasta ile (%¢€
atriyal septal defekt (ASD)+ventrikiler septal de
(VSD) seklinde endokardiyal yastik defekti idi. Cert
girisim olarak 15 olguya total diizeltim ameliyati, 4 wig
ya da ceitli palyatif operasyonlar yapildi. Postopel
erken dénemde 19 olgununi3kaybedildi (%615,78
Uzun doénem takiplerinde, hastalarda rezidiaglta rast-
lanmadi ve reoperasyon gerektiren sorun olmadi.

Sonug: Down sendrom’lu dgumsal kalp hastalarinda da total
dizeltim ameliyatlar dahil, her tirlli kalp ametiyan gu-
venle vyapilabilegé sOylenebilir. Postoperatif komp-
likasyonlar ve mortalite nedenleri, Down sendromour’
kendisi ile dgil, kardiyak anomalinin @rligi ve kardiyal
cerrahinin kendine 6zel komplikasyonlar ilgkilidir.

Anahtar Kelimeler: Down sendromu,
Endokardiyal ykslefekti,
Cerrahi tedavi
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Objective: In this clinicd study, the effects and results
open heart surgery at the patients with Down’dsym:
(DS).

Material and Method: Between January 1986 and Jan
2002, 552 children with congenital heart disease}
were underwent to the cardiac operation in the iCard
ovascular Surgery Clinic of Ondokuz Mayis Unive
Hospital. At the same time, 19 patients have gowiDs
syndrome (DS). There were 11 girls (57.89%) andy
(42.11%) with a mean age of 5.6 years. A definitae
diac diagnosis was established with patient’'s stoligi-
cal examination, electrocardiography, echoaagciph
and angiography.

Results: The most common cardiac malformation wasaend
cardial cushion defect (13 patients/64.8%). In abgmt
total correction and in 4 patients palliation waa- p
formed. In the group of corrective or palliativeraia
surgery the early postoperative mortality rate
15.78%. In the late postoperative period, therenare
sidual shunt and reoperation.

Conclusion: These results indicate that CHD in DSigiat
can be repaired with a low death and low morbiditgs

Key Words: Down'’s syndrome,
Endocardial cushion defect,
Surgical treatment
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Trisomi 21 (Ts 21) en cok goérilen, canli
dogan, human anoploidi kromozom anomalisidir
(1). Bu anomalinin klinik goérintisi Down
sendromu olarak bilinir. Bu sendrom, gimnsal
kalp hastaliklarinin ve atriyoventrikiler septal
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defektlerin bilinen en sik nedenidir (2). Down
sendromu’nda dgumsal kalp hastal riskinin

gercek oranlari/rakamlari tam olarak bilinmemek-
tedir (3). Ancak yapilan otopsi incelemelerinde,
Down sendrom’lu c¢ocuklarda bilinenden daha
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yuksek oranda kalp anomalisi ofglu Polani ve  de kateterizasyon yapilmasini kabul ettiler. Ope-
arkadalan tarafindan gosterilgtir (4). Klinik ve rasyona alinan 19 olgunun 117 kiz (%57,89),
otopsi calgmalarini izleyerek yayimlanan son 8’ierkek (%42,11) ve y@aortalamalari 5,6 idi. Bu
yazilarda bu oranin %40 civarinda gidubelirtil- hastalarin da yine blyuk ganlugu %68,42 ora-
mektedir (5). Bu hastalarda, genel medikal tedaviniyla ve 13 olgu ile endokardiyal yastik defekii id
uygulamalarinin ~ yaninda,  goemsal kalp 2 olgu (%210) Fallot Tetralojisi, 3 olgu PDA, 1 olgu
defektlerinin erken tani ve tedavisi ilesgan suresi  da saf (izole) mitral yetmeziji idi.

ve Kkalitesi arttirilabilmektedir. Cunki hastalarda

dogumsal kalp anomalisinin vagi, mortalite ve Cerrahi Teknik ve Sonuglar

morbiditeyi etkileyen en énemli faktorlerin fpada intrakardiyak defektler, extrakorporeal dofa
gelmektedir. Bu yazida, hastanemizde tani konulanse orta derecede hipotermi ya da total sirkulatuar
ve izlenen dpumsal kalp defekti olan Down arrest ve derin hipotermi ganarak diizeltildi. Top-
sendrom’lu  hastalar, tibbi veya cerrahi tedavi gm 11 olguya total diizeltim, 3 olguya pulmoner
uygulamalarinin - sonuclari ile ayrintii - bicimde panding, 1 olguya sistemik arter-pulmoner agtent
incelenmektedir. operasyonu (Modifiye Blalock-Taussingnti), 3
olguya PDA'nin ligasyonu ve 1 olguya da mitral
kapak replasmani (MVR) yapildi. Total dizeltim
uygulanan olgularda, endokardiyal yastik defelki te
perikard yama ile ve tek tek+devamli sutdr tgkni

Materyal ve Yontem

Ocak 1986 ile Ocak 2002 tarihleri arasinda
toplam 552 olguya daumsal kalp defekti nedeniy-

le Klinigimizde cerrahiglem uygulandi. Bu hasta- pirarada kullanilarak kapatilirken, mitral kapakta
larin icinde 19 tanesi ayni zamanda Down send-, ,;nan kieft polypropilen siitir ile primer onarild

rom’lu idi.. Bu hgstqlar, yihe a¥n| tarihler arasand Mitral kapak replasmani yapilan 13syedaki olgu-
hastanemiz pediatrik kardiyoloji boliimiince, Down ya ise 29 numara Medtroricmekanik kalp kapa

sendromu+dgumsal kalp defekti tanisiyla izlenen replase edildi. Ygun bakim unitesinde hemodina-

tor?lari? 620 olgu iginde?..segkilsltl. (I)Bu 62 0'9(‘;_””” mik durumu iyi seyreden hastalar postoperatif 4 ila
39 ul 1z I( /062’90)_8_.2:? u' e(; € (/oi?,}()?l idi. ¥a 12. saatler arasinda extiibe edildiler. 2 olgu mgabka
ortalamalar 6,15 idil¢lerinde en sik gorilen ano- pompa yetmezii ve buna bali distk kalp debi-

maclli’k 3;, :)Igu Iilil leo(S.O.d. oranr:nda g(‘erIl((eInk sinden, 1 olgu da 6nlenemeyen hipertermi ve buna
endokardiyal yastik defekti idi. Daha sonra, ikl bagli gelisen hipermetabolizma ve derin asidoz se-

sirasiyla, 16 olgu (%25,8) ile ventrikiler septal bebiyle exitus oldu. Hastalar, genel olarak,

defekt, 5 olgu (%8,06) lle atriyal septal defekt, o oratit 24 ila 48. saatler arasinda odalarina
yine 5 olgu ve %8,06 oraniyla Fallot Tetralojisi, 3 alindilar

olgu ve %4,83 oraniyla patent duktus arteriozus

(PDA), 1 olgu ve %1.61 oraniyla buyik arterlerin Tarti sma

transpozisyonu (TGA), 1 olgu ve %1,61 oraniyla Down sendromlularda en sik tespit edilen
izole mitral yetmezfii gorlldi. Toplam 62 olgu- kardiyak anomaliler olarak, %40 oraninda
nun 20 tanesine kalp kateterizasyonu yapildiendokardiyal yastik defekti, %31 oraninda VSD,
(%32,25). Kateterizasyon yapilanlarin 19 tanesio9 oraninda sekundum ASD, %6 oraninda Fallot
operasyona alindi. 1 olgu ailesinin [téizerine tetralojisi (TOF) bildiriimektedir (6). Bu hastatia
operasyon i¢in bka bir merkeze sevk edildi. Geri  genel mortalite hizi %35'dir (6). Hastalardasaa
kalan 42 olgunun tanisi, anamnez, klinik bulgular siresi, bilindgi  kadariyla oldukca kisadir.
ve Ozellikle pediyatri polikliniklerine bauran  Hastalarin ancak birkagi 30 gaa kadar
Down sendrom’lu ¢ocuklarda duyulan Gfurimun yasayabilmektedir (7). Endokardiyal yastik defekti
etyolojisinin aratiriimasi i¢in yapilan EKO tetkik-  olan cocuklar grubunda, hastalarin %80'i ancak 15
leri ile kondu. Yine her hastaya rutin tam kan sa-yasina kadar ygayabilmektedir (6). Genel
yimi (CBC), biyokimya, tele, EKG incelemesi mortalite nedenleri, aspirasyon pnémonisi,
yapildi. 7 olgunun ailesi, ne kardiyak anjiogradi n  bronkop-némoni ve kardiyak anomalinigigigina
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bagli konjestif kalp yetmezfi ya da ilerlemy bildiriimekte idi (6). Hastalarin 7’'si aspirasyon
pulmoner hipertansiyon (Eisenmenger sendromu)pnémonisi ve bronkopnomoni, 3’0 konjestif kalp
gelismesidir (6). Down sendromu+gomsal kalp  yetmezlgi, 5i de Eisenmenger sendromu ve ileri
hastalgl bulunan hastalarin daha sik olarak erkeklerpulmoner hipertansiyon neticesi exitus oldular.
oldugu bildirilse de, bizim olgularimiz Park’in da
bildirdigi gibi %62,9 oraniyla daha ¢ok kiz idi (3).
Bizimde, caitli yayinlarda oldgu gibi (7, 8) en ¢ok
karsilastigimiz kardiyak defekt 31 olgu ve %50
oraniyla gorilen endokardiyal yastik defekti icazB

raporlarda ise, ventrikiler septal defekt en sstlaa _ S
nan kardiyak anomali olarak gozikmektedir (9). kalp hastalarinda, fetal tip pulmoner vaskulergpatt

Yine, cerrahi gigimde bulundgumuz olgularin da sikliginin  fazla ve pulmoner vaskiler hastalik
%57,89lk oraniyla cou kiz, 13 olgu ve %68 insidensinin yiksek oldiw bildiriimistir (12). Konras
oraniyla en cok gorillen kardiyak anomali tipi de V€ Boderbender, Down sendromlularin - pulmoner
endokardiyal yastk defekti idi. Yapilan pek gok vaskuler yataklarinda morfolojik geikiikler oldu-
aratirmada oldgu ve Katlic, Greenwood ve 8unu bildirmilerdir (13). Bizim de opere ediimeyen
Park'inda bildirdgi gibi, en sik rastlanan anomali 5 olgumuzda Eisenmengeregha3 olgumuzda da
endokardiyal yastik defektidir (3, 10, 11). konjestif kalp yetmezbine b&li mortalite gorlime-
Endokardiyal yastik defekti nedeni ile opere edi- tir. Down sendromlu ¢ocuklar, kromozomal anoma-

len toplam 13 olgunun, 10 tanesinde defekt kapatild Ii§i'olmayan dger dgumsal kalp defeki gocuklar'
3 olguya ise pulmoner banding yapildi. Pulmonerg'b' erkenden tani konularak operasyona alinigar i

banding yapilanlarda mortalite gorilmezken, endo-ya(‘ilam peklenti'llt(ari uzarlnaktla, rrl:ortaliteleri alzalrr;(ak-
kardiyal yastik defektinin kapatig diger grupta 3 ta Ir D'agnf)s“ calma ar oarax, bda %KO oima
olgu kaybedildi. Fallot tetralojisi tanisiyla anyelia Uzere, kardiyak kateterizasyon ve anjiografi sonras
alinan 2 olgudan 1 tanesine sistemik arter-pulmonelgere‘dI cerrahi gisimler yapiimalidir. '!'amda kardi-
artersant (Modifiye Blalock-Taussinganti) operas- ialt; FTKO haIEtn 3|'[II’1 T(tal?dzr,t olara;!(vt?lr 9_(_)k meIrEezc
yonu, 1 olguya da total dizeltim ameliyati yapildi. abul gorme ? Ir. Ekokardiyografigér yontem er.-.
Bu grupta mortalite olmadi. Geri kalan toplam 4 le kagilastinldiginda pek gok yazar tarafindan yik-

olgudan 3 tanesinin PDA’s! kapatilirken, 1 olguya sek derecede sensitif ve spesifik olarak bildigtmi
MVR yapilmstir. Bu hastalardan da hicbiri kaybe- (14).
dilmedi. Operasyon sonrasi ge¢ donemde kontrole gelen

Exitus olan olgular, postoperatif erken dénemde hastalardan total dizeltim ameliyati yapilanlarda
kaybedildiler. 2 olgu myokard pompa yetmgizie ~ herhangi bir rezidiefanta rastlanmadi. Reoperasyon
buna ball disiik kalp debisinden, 1 olgu da 6nlene- 9erektiren hicbir hasta olmadi. Cerrahigm sonra-
meyen hipertermi ve buna #@a gelsen  Sinda meydana gelen olumlerin hicbirindegrdoan
hipermetabolizma ve asidoz sebebiyle exitus oldu.PoWn sendromu'nun kendisinden kaynaklanan bir
Total mortalite orani, cerrahi gjiin uygulanan grup- ~ neden yoktu. Exitus olan 3 olgudan 2'si myokard
ta %15,78 olarak kaydedildi. pompa yetmezi ve diik kalp debisi, 1'i ise
postoperatif 6nlenemeyen hipertermi sebebiyle kay-
bedildi. Postoperatif ge¢c donem takiplerinde, hicbi
hastada ilerleyen pulmoner hipertansiyon ya da
konjestif kalp yetmezjji gérulmedi.

Down sendromlu dgumsal kalp hastalarinda
erken donemde pulmoner hipertansiyon ve
Eisenmenger sendromu gefiesi ve kalp yetmezi
riski yuksek olarak bildirilmitir. Chi ve Krovetz'in
yaptgl argtirmalarda Down sendromlu giamsal

Cerrahi girgim yapiimayan toplam 43 olgunun 1
tanesi ailenin ist@ Uzerine bska merkeze sevk
edilmisti. 7 olgunun ailesi ne anjio ne de
kateterizasyonu kabul etgtii Bu grupta, 15 olgu
casitli nedenlerle exitus oldular. Mortalite orani cer Bu sonuglar, Down sendromlu glemsal kalp
rahi uygulanmayan grupta %35,71 olarak tespit edil-hastalarinda, endikasyon halinde, her tarlt kardi-
di. Bu oran bircok @i merkezce de %35 oraninda Yak cerrahi glemin yapilmasi gereldini,
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postoperatif donemde bu ¢ocuklarirsya beklen- 7.

tilerinin  ve yaam kalitelerinin  art@ini,
postoperatif komplikasyonlarin kromozomal ano-
malisi olmayan dier dg@umsal kalp defektli co-
cuklardan farkli olmagani ve postoperatif
mortalitelerin Down sendromunun gloidan ken-
disine dgilde kardiyak defektin g@rligina ve kar-
diyak cerrahinin komplikasyonlarina ait oflunu
gostermektedir.
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