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OZET

Bu ¢alismanin amact persistan pulmoner hiper-
tansiyonu olan 6 olgumuzdaki M-mode, iki-boyullu,
kontrast ve Doppler ekokardiyografi bulgularini tar-
tisarak bu yontemin tamidaki ve hastaligin takibindeki
yerini degerlendirmektir.

Olgularimizin hepsinde sag atriyum ve sag venlri-
kiil normalden genis, SGPEP/SZVET 0.5'in iizerinde
bulunmus ve trikiispit yetmezligi gosterilmistir.

Tedaviden sonra yasayan 4 olgumuzun tekrarla-
nan ckokardiyogramlannda; hepsinde pulmoner hi-
pertansiyonun diizeldigi, 3'iinde trikiispit yetmezliginin
kayboldugu, birinde ise trikiispit yetmezligi ve kalp yet-
mezligi bulgularinin halen devam ettigi saptanmistir.

Bu  ¢alismada sonu¢ olarak ekokardiyografinin
lanmi, tedavinin degerlendirilmesi ve hastanin taki-
binde kullanilan ¢ok énemli noninvaziv bir yontem

oldugu  vurgulanmgtir.

Anahtar Kelimeler: Persistan pulmoner hipertansiyon,

Persistan fotal sirkiilasyon, iki-boyullu
ekokardiyografi, Periferal ven koni rast
ekokardiyografi. Doppler ekokardiyografi
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Persistan pulmoner hipertansiyon (PPH) altta
yatan belirgin bir kardiyak, pulmoner, hematolojik
veya santral sinir sistemi hastaligi olmaksizin f6tal
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SUMMARY

Tlie purpose ofthis study is to evaluate the fin-
dings of M-niode, two-dimensional, peripheral vein
contrast and Doppler echocardiography studies
made on 6 patients with persistent pulmonary hyper-
tension. In all patients the right atrium and right ven-
tricle were enlarged, RPEPIRVET was greater than
0.5 and tricuspid insufficiency was demonstrated by
Doppler echocardiography. Repeated echocardio-
grams of four survived patients following treatment
revealed improvement of pulmonary hypertension.
Tricuspid insufficiency disappeared in three of them.
These echocardiography methods were found to be
very useful in the diagnosis and follow up of persistent

fetal circulation.

Key Words: Persistent pulmonary hypertension. Persistent
fetal circulation. Two-dimensional
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kanallar yolu ile sagdan sola sanlin devam elligi,
ciddi santral siyanoz ve hipokseminin olustugu bir
sendromdur (1-11).

Cesitli elyolojik nedenlerle meydana gelen bu
hastaligin miimkiin olabilen en erken ddnemde
teshis edilip, uygun tedaviye baslanmas1 gerekir.

iki-boyutlu ve Doppler ekokardiyografi hasta-
ligin teshisinde, konjcnilal kalp hastaliklarindan
ayird edilmesinde ve takibinde ¢ok donemli bir yon-
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temdir (3,6,10,11). Kalp kateterizasyonu ancak tani-
nin kesin olmadigi veya tedaviye cevap vermeyen
olgularda endikedir (1,2).

Bu makalede iki-boyutlu, Doppler vc kontrast
ekokardiyografi ile kesin tani alan 6 PPH olgusu
sunulmustur.

MATERYAL VE METOD

Calisma grubunu Hacettepe Universitesi Cocuk
Hastanesi Pcdiatrik Kardiyoloji vc Yenidogan Uni-
telerine bagvuran hastalarda M-modc, iki boyutlu,
kontrast ve Doppler eko yontemleriyle PPH tanisi
alan 6 olgu olusturmustur. Olgularin yaslar1 5 saat
ile 36 giin arasinda degismekte Oliip 2'si kiz, 4%
erkektir.

Ekokardiyografik incelemeler Toshiba 60A
SSH Sonolaycr ekokardiyografi ve 2.5-5 mHZ'lik
transdiiserler kullanilarak yapilmistir. Pcrifcral ven
kontrast ekokardiyografi icin %3'liilk NaCl vc diiirc-

tik (furosemid) kullanilmistir.

Iki-boyutlu ekokardiyografi ile sistemik vcnlerle
sag atriyumun, pulmoner vcnlerle sol atriyumun,
atriyumlarla ventrikiillerin, venlrikiillerle biiyiik da-
marlarin vc biiyiik damarlarin birbirleri ile olan

iligkileri, sag ve sol pulmoner arter dallari, ¢ikan ve

Tablo 1. Klinik ve baz1 laboratuvar bulgulari

283

arkus aorta ile inen aorlanin devamlilig1 aragtirildi.
Sag ventrikiil preejeksiyon periyodunun ejeksiyon
zamanina orani (SEPEP/SEVET), sol ventirkiil pree-
jeksiyon periyodunun ejeksiyon zamanina

(SIPEP/SIVET) oran1 dlgiildii.
Hastalarin hepsinde devamli Doppler ekokar-

diyografiylc trikiispil yetmezligi araslirildi.

SONUCLAR

Olgularin klinik ve bazi laboratuvar bulgular:

Tablo-1'dc gosterilmistir.

Ekokardiyografi bulgular1 asagida Ozetlen-
mistir:
Iki-boyutlu ekokardiyografide hastalarin hep-

sinde sistemik vcnlerle sag atriyumun, pulmoner
venlerle sol atriyumun, atriyumlarla ventrikiillerin,
bliyiilk damarlarla ventrikiillerin ve biiyiilk damarla-
rin birbirleriyle olan iligkilerinin normal oldugu iz-
lendi. Arkus aorta ile inen aorta devamlilig1 normal-
deki gibiydi.

Olgularin hepsinde sag atriyum, sag ventrikiil
ana pulmoner arter normalden genisti. Pulmoner
kapak hipertansiyon ornegi veriyordu.
SgPEP/SgVETO0.5"in {izerinde idi (Sekil-1). 2 olguda
(olgu 4,5) SIPEP/S1VET 0.4'in iizerinde bulundu.

Olgu Hb Kan Gazlan (mmHg) Telekar-
No Yas Cins Oykii Sermpiom ve Bulgular — (gr/di) Ted. Once Ted. Sona ~ EKG diyografi
1 Ssat E Miadinda — respiratuar distres 18 p02:489 p(2: 550  Sagarial KM
sezaryenle —Syanz pOf: 400 pC0.: 349 dilatasyon VaskN
o5 eistolk iifii SEVHT
Anne yast: 32
Apgar. 9
2 XSgn E Dogum anoksisi — respiratuar distres 18 pi2 351 p2: 901 Sagatriyal KM
15 dakika mor pQ02: 443 pC2: 346 dilatasyon VaskN
kaldiktan sonra — krepitan railer SEVHT
entiibe edilmi sofk i
Apgar: 2 -SertS2
3 36 gin E Dogum anoksisi —espiratuar distres 16 p0.: 517 po2:40 Sagatriyal KM
kordon dolanmast  —siyane pC02:476 pC0z 397 dilatasyon vask 1
oksijen gadirna —epitan railer SEVHT Sag diaftagma
Apgar 3 -SertS2
4 10 saat K — respiratuar distres 18 p0: 360 pa2: 400 Sag atrial KM
g —Syanz pC02: 550 pC0.: 520 dilatasyon putmoner
Antienflamatuar — gallop ritmi SEVHT Gdem
ilac Gykisi “Kalp y Jisi
5 22sat K — respiratuar disres 19 pfe 4990 pl2: 600 Sagatriyal KM
boyall —Slyanow. pC02:470  pOfe:350  dilatasyon vask 1
amnede diabet — mekonyumka boyalt SEVHT
Oykisii —gallop ritmi
— lalp yetmezi
—Syanz
6 7 saat E Dogum anoksisi —tespiratuar distres 18 pOr 67.1 pO2: 67.1 Sagatriyal KM
Diisiik Apgar —Syane pQU2 899 pCOr 79 dilatasyon vak N
—Xaepitan railer SEVHT
SgVHT: Sag ventrikiil hipertrofisi, Vask: vaskiilarite, KM: kardiyomegali, N: nomal, f: artmig 1: azalmis
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Sekil 1. M-Mode ve iki-boyutlu ekokardiyogramda pulmoncr
kapak (solda) ve ana pulmoner arter (sagda) ekosu goriilmekte-
dir.

SgPCP/SEVET:05"niizerindedir.

Kontrast ekokardiyografi ¢aligmasi 2 olguya (ol-
gu 13)
sagdan sola gecis tespit edildi. Diger 4(olgu 2,4,5,6)
hastanin klinik durumlar1 iyi olmadigindan bu g¢a-
lisma yapilamadi. Hastalarin hepsinde Dopplecr
ckokardiyografiyle. trikiispit yetmezligi gosterildi
(Sekil-2)

Olgularimizdan ikisi (olgu 2,5) oksijen ve hiper-
ventilasyon tedavisi ile biri (olgu 1) bu tedaviye tola-
zolin eklenerek diizeldi. Bir diger hastamiz (olgu 3)
oksijen tedavisi ve diafragma evantrasyonu tanisini
izleyerek iyilesti. Kalan iki olgu ise tedaviye cevap
vermeyerek eksitus oldu (olgu 4,6).

uyguland: ve ikisinde de atriyal seviyede

U.T F PEDIATRIK RARDIYOLOJI LLLSRY ) BF wX4 1T=R1

iki boyutlu (sagda) ve Doppler (solda) ekokardiyo-

Sekil 2.
gram. Doppler ekogramda trikiispityetmezligine ait sistolik akim
ornegi gosterilmistir.

RA:sagatrium, RV: sag ventrikiil, LA : sol atriyum, PV: pulmo-
ner ven
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Iyilesen 4 hastamizin tekrarlanan ekokardiyo-
gramlarinda SGPEP/SEVET'in 0.5'in altina diistiigi
(olgu 1,2,3,5), 3'indc trikiispit yetmezliginin kaybol-
dugu (olgu 1,3,5), birinde ise trikiispit yetmezligi ve
kalp yetmezliginin halen devam ettigi gorildi

(Olgu 2).

TARTISMA

IIk kez 1969 yilinda Gersony ve arkadaslar1 her-
hangi bir konjenital kalp hastaligi olmaksizin, fotal
kanallar yolu ile sagdan sola sant:i devam eden ve
ciddi santral siyanozu olan miadinda dogmus 3 be-
bek tanimlayarak bunu persistan fotal sirkiilasyon
olarak isimlendirdiler (8). iki yil sonra Siassi ve ar-
kadaslar1 bu sendromu daha genis bir terim kullana-
rak yenidoganda persistan pulmoncr vaskiiler obs-
triiksiyon olarak tanimladilar (9).

Hastalik pulmoner vaskiiler yatagin anatomik
gelisimine gore 3 gruba ayrilabilir (1,2);

1. Normal pulmoner vaskiiler gelisim: Bu has-
talarda pulmoncr vaskiiler yatagin anatomik ge-
lisimi normaldir. Mckonyurn aspirasyonu, dogum
anoksisi, sok, B grubu streptokok enfeksiyonu, poli-
sitemi, respiratuar distres sendromu, hipokalsemi,
hipoglisemi gibi nedenler pulmoner vazokonstrik-
siyon olusturarak bu sendroma neden olurlar. Bi-
zim 1,2,5,6'nolu olgularimiz bu gruba dahildir.

2. Pulmoner damar diiz kasinda hipertrofi: Bu
gruptaki hastalarda kronik intrauterin hipoksiye se-
konder olarak pulmoncr artcriyollerde medial hi-
pertrofi mevcuttur. Annenin hamilelik esnasinda
non-steroidal antienfiamatuvar ila¢ almasi prosta-
glandin sentezini inhibe ederek duktusun erken ka-
panmasina ve pulmoner arteriollerde medial hiper-
trofiyc neden olabilir. Biiylik arterio-vendz fistiil-
fcrde oldugu gibi artmis fétal kan akimi da pulmo-
ncer artcriyollerde hipertrofiye neden olarak bu gru-
ba dahil edilir.

Bizim bir olgumuzda (olgu 4) annenin 2. ve 3.
trimesterde zaman zaman anti-enflamatuvar ilag
kullanma 6ykiisii mevcuttur. Ancak otopsi bulgumuz
olmadigindan bu hastada medial hipertrofi olup ol-
madigini gostermek miimkiin olmamistir.

3. Pulmoner vaskiiler yatak alaninin azalmasi:
Bu grupta konjenital diafragmatik herni, primer
pulmoncr hipoplazi gibi hastaliklar mevcuttur. Bir
olgumuzda (olgu 3) sag diafragma evantrasyonu
saptandigindan bu gruba dahil edilmigtir.
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PPH genellikle miadinda dogmus veya postma-
tliir bebeklerde goriiliir. Cogu kez Oykiide perinatal
stres, dogum asfiksisi, diisiik Apgar skoru bulunur.
Maternal diyabet, ilerlemis anne yasi, preeklampsi,
sezaryen, polihidramnios, annede ilag bagimliligi, an-
nenin son trimesterde antienflamatuvar ila¢ kullan-
masi, mekonyum aspirasyonu risk faktorleridir (1-
4). Olgularimizin hepsi miadinda dogan bebeklerdi.
4 olgumuzda (olgu 2,3,5,6) ciddi dogum asfiksisi
mevcuttu ve Apgar skoru diisiiktii. Diger ikisinde
(olgu 14) sezaryenle dogum o&ykiisii vardi, birinin
(olgu 1) anne yas1 32 idi. Bir hastamizda (olgu 5)
annede diyabet, bir digerinde (olgu 4) ise antienfla-
matuvar ila¢ kullanma 6ykiisti vardi.

1977 yilinda Riggs ve arkadasglart PPH olan 17
bebekte M-mode
SEPEP/SEVET oraninin normaldekilere nazaran da-

ekokardiyografiyle 0&lgtiikleri
ha yiiksek oldugunu, bunun artmis pulmoner arter
basinct ve pulmoner vaskiiler rezistans1 gdsterdigini
bildirmislerdir (10). Ayn1 ¢alismada S1PEP/S1VET
orani yiiksek bulunmus, bunun da sol ventrikiil dis-
fonksiyonunu gosterdigi ileri siliriilmistiir (10).
Johnson ve arkadaslar1 sag ventrikiil sistolik zaman
intervali oraninin 0.5 {izerinde olan ycnidoganlarda
biiylik olasilikla pulmoner hipertansiyon beklendigi-
ni one siirmiislerdir (11). Calismamizda olgularin
timiinde SEPEP/SgVET 0.5'in iizerinde bulunarak
pulmoner hipertansiyonun varligi gosterilmis ve ay-
rica 2 bebekte de (olgu 4,5) sol ventrikiil disfonk-

siyonu saptanmistir.

Bu hastalarda iki-boyutlu ekokardiyografiyle
normal kardiyak anatomi tespit edilir. Sag atriyum ve
sag ventrikiil genellikle genislemistir. Kalp yetmez-
ligi ve miyokardiyal disfonksiyonu olan bebeklerde
miyokardin kontraktilitesi azalmistir. Kontrast eko-
kardiyografi foramen ovale yoluyla sagdan sola do-
gru olan santi gostermede yardimcidir. Doppler
ekokardiografide yine foramen ovale vc duktus yo-
luyla sagdan sola dogru olan akimi ve trikiispit yet-
mezligini géstermede ¢ok yararlidir (3,6,10,11). Ol-
gularimizin hepsinde iki-boyutlu ekokardiyografiyle
normal kardiyak anatomi, normalden genis sag
atriyum ve sag ventrikiil; Doppler ekokardiyografiyle
de trikiispit yetmezligi gosterilmistir.

Bu hastalarda gelisen trikiispit yetmezliginin
etyolojisi hakkinda degisik goriigsler ileri siiril-
mistiir. Ailen ve arkadaslar1 yenidogan kuzularda
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yaptiklart ¢aliymada end-diastolik volimiin arttig,
kalin duvarli, genisleyemeyen sag ventrikiiliin trikiis-
pit yetmezligi meydana getirdigini gostermislerdir
(12). Bucciarclli ve arkadaslar1 ise bu bebeklerde
siklikla olusan gegici trikiispit yetmezliginin papiller
kas disfonksiyonu ile ilgili oldugunu ileri stirmiisler-
dir (13). Bu ¢alismada ise tedaviye cevap veren olgu-
larimizin di¢linde trikiispit yetmezliginin gegici ol-
duguhalde birinde devam ediyor olmasini uzun siir-
en hipoksinin miyokard: etkiledigi ve sag ventrikiil
fonksiyon bozuklugunun devam ettigi seklinde agik-
layabiliriz.

Ayirict tanida primer pulmoner hastaliklar ve
konjenital kalp hastaliklart mutlaka ekarte edilmeli-
dir. Ozellikle total pulmoner vendz déniis anomalisi,
konjenital pulmoner ven stenozu, kesintiye ugramis
arkus aorta yenidogan doneminde bu hastaligi taklit
edebilirler (14,15,16). Bu konuda deneyimli bir uz-
man iki-boyutlu vc Doppler ekokardiyografi ile tiim
bu anomalileri ayirt edebilir. Kimball ve arkadaslari,
persistan pulmoner hipertansiyonu total pulmoner
vendz doniis anomalisinden ayirt etmede renkli
Doppler ekonun konvansiyonel Dopplcr ekodan da-
ha istiin oldugunu gdstermislerdir (16). Ekokar-
diyografi ile kesin tanist konamayan veya tedaviye
cevap vermeyen olgularda kardiyak kateterizasyon
ve anjiyokardiyografi onerilebilir (1,2).

Olgularin ¢ogu ozellikle hafif formlar oksijen te-
davisine cevap verirler. Daha ciddi formlar respira-
tuar destek vc farmakolojik ajanlara ihtiya¢ gosterir-
ler. Tedavi pulmoner vaskiiler rezistansi diisiiriip,
sagdan sola olan santi1 azaltmaya, sistemik vaskiiler
rezistansi yiikseltme vc miyokard fonsiyonlarini dii-
zeltme esnasina dayanir (1,2,5). Bu hastalarda oksi-
jenizasyonun yanisira, hipoglisemi, polisitemi, hipo-
kalsemi gibi metabolik anormallikler de diizeltilme-
lidir. Intravenéz tolazolin kullanilmasinin oksijeni-
zasyonu arttirdigt ve pulmoner vaskiiler rezistansi
azalttig1 gosterilmistir (1,2,5). Son yayinlarda hiper-
ventilasyon ve tolazolin tedavisine cevap vermeyen
vakalarin ekstrakorporeal membran oksijenizasyo-
nu ile diizeldigi bildirilmistir (1,16,17).

Sonu¢ olarak ekokardiyografinin tanit amaciyla
oldugu kadar tedavinin degerlendirilmesi ve hastanin
takibinde de ¢ok 6nemli bir yontem oldugunu vurgu-
layabiliriz.
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