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Ozet

Amag: Bu ¢alismada hastanemiz perinatoloji tinitesinde konotrun-
kal kalp anomalisi tanisi alan olgularin kayitlar1 incelenerek prena-
tal donemde konotrunkal kalp anomalisi tanisina yonlendiren fak-
torlerin degerlendirilmesi ve prenatal konotrunkal kalp anomalisi
tanist ile ilgili farkindaligin artirilmasi amaclandi.

Yontem: Ocak 2015 — Aralik 2016 tarihleri arasinda Kanuni Sul-
tan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi Perinatoloji Unite-
sinde konotrunkal kalp anomalisi tanis1 alan olgularm yénlendiril-
me nedenleri, eglik eden kalp dist anomali ve kromozom anomali-
si varlig, olgularin perinatal sonuglar1 ve postnatal donemde tani-
nin dogrulanma basaris: degerlendirildi.

Bulgular: Tiim konjenital kalp anomalilerinin i¢inde konotrunkal
kalp anomalisi siklig1 %20.4 idi. Calismaya dahil edilen 101 olgu-
nun 37’sinde (%36.6) gebelik terminasyonu gergeklestirildi. Intra-
uterin fetal 6lim 5 (%5) olguda gozlendi. Olgularin %26.7’sinde
kromozom anomalisi ve %34.7’sinde kalp dis1 ek yapisal anomali
saptand1. Canli dogan 59 (%58.4) olgunun 52’sinde (%88.1) pre-
natal tan1 dogrulandi. Olgularin yalmizca %27.7’sinde dort oda go-
rinimiintin anormal oldugu saptandu.

Sonug: Dért oda goriiniimiiniin konotrunkal kalp anomalilerinde
siklikla normal olmasi nedeni ile bu anomalilerin prenatal tani sik-
ligmin artirilabilmesi icin temel fetal kardiyak tarama programla-
rinda ti¢ damar ve ti¢ damar trakea kesitleri rutin olarak gérinti-
lenmelidir.

Anahtar sozciikler: Konjenital kalp anomalileri, konotrunkal kalp
anomalileri, fetal ekokardiyografi.

Abstract: Fetal conotruncal heart anomalies: is four-
chamber view sufficient in the prenatal screening?

Objective: In this study, we aimed to assess the factors leading to
the diagnosis of conotruncal heart anomaly in the prenatal period by
reviewing the records of the cases which were diagnosed with the
conotruncal heart anomaly in our perinatology unit, and to raise the
awareness of the diagnosis of prenatal conotruncal heart anomaly.

Methods: The referral reasons, the presence of concomitant non-car-
diac anomaly and chromosomal anomaly, perinatal outcomes of the
cases and the confirmation success of the diagnosis at postnatal period
of the cases which were diagnosed with the conotruncal hearth anom-
aly at the Perinatology Unit of Kanuni Sultan Siileyman Training and
Research Hospital between January 2015 and December 2016 were
evaluated.

Results: Among all congenital cardiac anomalies, the incidence of
conotruncal heart anomaly was 20.4%. The termination of pregnan-
cy was performed in 37 (36.6%) of 101 cases included in the study.
Intrauterine fetal death was observed in 5 (5%) cases. Chromosomal
anomaly and non-cardiac additional structural anomaly were found
in 26.7% and 34.7% of the cases, respectively. Prenatal diagnosis was
confirmed in 52 (88.1%) of 59 (58.4%) cases which born alive. It was
found that four-chamber view was abnormal in only 27.7% of the cases.
Conclusion: Three vessels 3V) and three vessels trachea 3VT)
views should be displayed routinely in basic fetal cardiac screening in
order to increase the prenatal diagnosis frequency of these anomalies
as four-chamber view is mostly normal in conotruncal heart anomaly.

Keywords: Congenital cardiac anomalies, conotruncal heart
anomalies, fetal echocardiography.
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Girig

Kardiyak noral krest hiicrelerinin migrasyon anomali-
si konotrunkal septumda defekt ile karakterize konotrun-
kal kalp anomalilerine neden olur." Konotrunkal kalp
anomalilerinin postnatal serilerde tiim kalp anomalileri-
nin %10-12’sini,”” prenatal serilerde ise %16-30"unu
olusturdugu bildirilmigtir."*

Fetal konotrunkal kalp anomalisi varliginda dogum
sonrast erken dénemde degerlendirme ve tedavi gerekli-
ligi nedeni ile bu anomalilerin intrauterin dénemde sap-
tanmast hayati éneme sahiptir.”"” Prenatal tan1 ayrica,
eslik eden yapisal anomali ve kromozom anomalilerinin
aragtirilmasina, aileye multidispliner yaklagimla danis-
manlik verilmesine ve dogumun uygun tersiyer merkez-
lerde planlanmasina olanak saglar. Ancak konotrunkal
anomalilerin biuyik kisminda dért oda goérinimiintin
normal olmast prenatal dénemde taniy1 zorlagurmakta-
dir.”” Bu nedenle ventrikiil ¢ikig yollarinin incelenmedi-
gi, yalmizca dort oda goriintimiimiin degerlendirildigi ta-
rama programlarinda konotrunkal kalp anomalilerinin
saptanma oranlar1 diigiiktiir.”""

Bu ¢alismada hastanemiz perinatoloji iinitesinde ko-
notrunkal kalp anomalisi tanist alan olgularin kayitlart
incelendi. Hastalarin klinigimize yonlendirilme nedenle-
ri, eglik eden kalp dist anomali ve kromozom anomalisi
varligi, olgularin perinatal sonuglar1 ve postnatal donem-
de taninin dogrulanma basaris: degerlendirildi. Bu ¢alis-
madaki temel amacimiz prenatal donemde konotrunkal
kalp anomalisi tanisina yonlendiren faktorlerin degerlen-
dirilmesi ve prenatal konotrunkal kalp anomalisi tanist ile
ilgili farkindaligin arurilmasidur.

Yontem

Ocak 2015 — Aralik 2016 tarihleri arasinda Kanuni
Sultan Siileyman Egitim ve Arastirma Hastanesi Peri-
natoloji Unitesinde fetal kardiyak anomali tanist alan
537 olgunun kayitlar1 incelendi. Bu olgulardan ¢ift ¢1-
kishi sag ventrikiil, biiyiik arterlerin transpozisyonu
(BAT), Fallot tetralojisi (FT) ve trunkus arteriyozus
(TA) tanist alan 110 olgudan takiplere devam etmeyen
ve postnatal sonuglarina ulagilamayan 9 olgu dislandik-
tan sonra toplam 101 olgunun kayitlar1 incelendi. Bu
calismanin etik kurul onay1 E.45864 karar numarasi ile
Istanbul Medipol Universitesi Etik Kurulundan alind.

Fetal ultrasonografik incelemelerin tiimii maternal-
tetal tip uzmanlari tarafindan Voluson 730 ve Voluson
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E6 (GE Medical Systems, Milwaukee, WI, ABD) ultra-
sonografi cihazlar ile gerceklestirildi. Fetal ekokardi-
yografik incelemelerde dért oda gorinimi, sag ve sol
ventrikil ¢ikis yollari, tic damar ve ii¢ damar trakea ke-
sitleri, uzun ve kisa aks gortntiileri dahil olmak tizere
coklu planlar kullanildi (Sekil 1 ve 2). Biiyiik damarla-
rin iligkisi, lokalizasyonlar1, ¢ikis yolu darlig: ve ventri-
kiiler septal defekt (VSD) varligt raporlandi. Ttm fe-
tislere fetal ekokardiyografi ile birlikte detayli anato-
mik inceleme yapildi. Tani sonrasi aile maternal-fetal
tip uzmani, ¢ocuk kardiyolojisi uzmani ve tibbi genetik
uzmani tarafindan bilgilendirildi. Anomalinin tirg,
kromozom anomalileri ile olasi iligkisi, olasi fetal ve
postnatal prognoz ve gebeligin yonetiminde izlenebile-
cek secenekler hakkinda bilgilendirildi. Kromozom
anomalisi varlig1 prenatal dénemde koryon villus 6r-
neklemesi, amniyosentez veya kordosentez ile postna-
tal donemde ise klinik siphe varliginda periferik kan
kiiltiiri ile degerlendirildi. Postnatal dénemde ekokar-
diyografi, kardiyak kateterizasyon veya cerrahi kayitla-
rina ulagilabilen olgular ¢aligmaya dahil edildi.

Verilerin istatistiksel analizinde SPSS paket progra-
mu versiyon 24 (Statistical Package for the Social Sci-
ences; SPSS Inc., Chicago, IL, ABD) kullanildr. Ta-
nimlayicr istatistikler ortalama + standart sapma, med-

yan (minimum-maksimum) ve say1 (yiizde) olarak ve-
rildi.

Sag ventrikul

Sol ventrikul

Sekil 1. Fallot tetralojisi olgusunda sol ventrikll ¢ikis yolu kesiti. Aort
ile ventriktler septum arasi devamlilikta bozulma izlenmekte-
dir. Ao: Aort.
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Bulgular

Caligmaya dahil edilen yirmi dort aylik siiregte kon-
jenital kardiyak anomali tanisi alan 537 olgunun 110’un-
da (%20.4) konotrunkal kalp anomalisi mevcuttu. Takip-
lere devam etmeyen veya postatal sonuglarma ulagila-
mayan 9 olgu caligmaya dahil edilmedi. Calismaya dahil
edilen 101 olgunun ortalama maternal yagt 30.1 idi. Ol-
gularm tan1 anindaki gebelik haftasi 16 hafta ile 39 hafta
arasinda degismekteydi. Olgularin demografik 6zellikle-
ri Tablo 1’de gosterilmistir. Tami ve takip siirecince ol-
gu bagina uygulanan fetal eko sayisi 1-4 arasinda degis-
mekteydi. Fetal kardiyak anomali stiphesi, kalp dist yapi-
sal anomali siiphesi, konjenital kalp hastalikli bebek 6y-
kiisti, aile 6ykiisii ve eslik eden maternal hastalik varligi-
nin olgularin klinigimize baglica yonlendirilme nedenle-
ri oldugu saptandi.

Caligmaya dahil edilen 101 olgunun 37’sinde (%
36.6) gebelik terminasyonu gerceklestirildi. Termine
edilen 37 olgunun 27’sinde (%73) kalp dis1 ek yapisal
anomali mevcutken 20’sinde (%54.1) kromozom ano-
malisi saptandi. Intrauterin fetal 6lim 5 (%5) olguda
gerceklesti. Tani gruplarma gore gebelik sonuglar: Tab-
lo 2’de gosterilmistir. Canli dogan 59 (% 58.4) olgunun
52’sinde (%88.1) prenatal tani dogrulandi. Canli dogan
olgularin ortalama dogum haftas: 38.1 hafta, ortalama
dogum kilosu 2943 gram, 1. ve 5. dakika Apgar medyan
degerleri sirastyla 7 ve 9 idi. Canlt dogan 59 olgunun
18inde (%30.5) yenidogan doneminde o6lim gercekles-
ti. Yenidogan dénemi sonrast sag kalim tim olgularda
%40.5 idi. Canli dogan olgularin 6zellikleri Tablo 3’te
gosterilmistir.

Kromozom anomalisi saptanan 27 olgunun (%26.7)
19unda (%70.4) eslik eden kalp digi yapisal anomali
mevcutken geriye kalan 8 (%29.6) olguda kardiyak ano-
mali izole olarak bulunmaktaydi. Olgularin %34.7’sinde

Tablo 2. Tani gruplarina gore gebelik sonuclari.

Trakea

F

-

Sekil 2. Fallot tetralojisi olgusunda U¢ damar trakea kesiti. Trakea-
nin solunda aortik ark izlenmekte ancak duktal ark izlenme-
mektedir. Ao: Aort; PSSVK: Persistan sol superior vena ka-
va; VKS: Vena kava superior.

Tablo 1. Olgularin demografik 6zellikleri ve tani gruplarina gore da-

gilimi.

Prenatal konotrunkal kalp anomalisi tanili fetts sayisi 101
Maternal yas (yil) 30.1+6.2
Gravida 2 (1-10)
Parite 1 (0-5)
Yasayan 1(0-4)
Tani anindaki gebelik haftasi (hafta) 25.4+5.8
Fetal ekokardiyografi sayisi 1(1-4)

45 (%44.6)

22 (%21.8)

29 (%28.7)
5 (%5)

Cift cikish sag ventrikal

Buyuk arterlerin transpozisyonu
Fallot tetralojisi

Trunkus arteriyozus

Veriler ortalama = SD, medyan (min—maks) veya sayi (yUzde) olarak verilmistir.

Cift cikish sag
ventrikiil (n=45)
Gebelik terminasyonu 18 (%40)
Intrauterin fetal 6lum 3 (%6.7)
Canl dogum 24 (%53.3)
Kalp disi ek yapisal anomali varligi 17 (%37.8)
Kromozom anomalisi varligi 13 (%28.9)

2 (%9.1) 16 (%55.2) 1 (%20) 37 (%36.6)
1 (%4.5) 1 (%3.4) 0 5 (%5)
19 (%86.4) 12 (%41.4) 4 (%80) 59 (%58.4)
4(%18.2) 13 (%44.8) 1 (%20) 35 (%34.7)
1 (%4.5) 12 (%41.4) 1 (%20) 27 (%26.7)

BAT: Blyuk arterlerin transpozisyonu; FT: Fallot tetralojisi; TA: Trunkus arteriyozus. Veriler sayi (ytzde) olarak verilmistir.

Cilt 27 | Say1 2 | Agustos 2019 KL
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Tablo 3. Canli dogan olgularin 6zellikleri.

38.1+£1.91
Dogum kilosu (gram) 2943+602
APGAR 1. dakika 7 (5-9)

Dogum haftasi (hafta)

APGAR 5. dakika 9 (7-10)
Cinsiyet (erkek) 37 (%62.7)
Yenidogan déneminde 6ltim 18 (%30.5)

Veriler ortalama + SD, medyan (min-maks) veya sayi (ytizde) olarak verilmistir.

kalp dist ek yapisal anomali mevcuttu. Ek yapisal anoma-
liler cift ¢ikigh sag ventrikiil olgularmm %37.8’sinde ve
Fallot tetralojisi olgularnin %44.8’inde saptandi. Kalp
dist ek yapisal anomali ve/veya kromozom anomalisi olan
olgularin prognozlart Tablo 4’de gosterilmistir.

Tartisma

Konotrunkal kalp anomalileri yasamumn ilk yilinda
gozlenen siyanotik konjenital kalp hastaliklarinin énem-
li bir béliimiinii olusturur."” Bu anomalilerin prenatal
tanisinin postnatal hipoksiyi ve perioperatif mortaliteyi
azaltabildigi bildirilmistir."*"" Konjenital kalp hastalikla-
rinin taramasinda kullanilan yonteme gore konotrunkal
kalp anomalilerinin bildirilen prenatal tan1 oranlar1 %39
ile %80 arasinda degisiklik gostermektedir.”"""*"" Prena-
tal donemde konotrunkal kalp anomalisi tanis1 alan ol-
gularin 6zelliklerini ve perinatal sonuglarini inceledigi-
miz bu ¢aligmada fetal kardiyak incelemede dort oda ke-
sitine ek olarak ¢oklu planlarin kullanilmas ile konot-
runkal kalp anomalilerinin prenatal dénemde yiiksek
dogrulukla tanmabildigi saptandi. Giincel literatiir ile
uyumlu olarak ¢alismamizda prenatal konotrunkal kalp
anomalisi tanisinin, eslik eden kalp disi ek yapisal ano-
mali ve kromozom anomalisi varligi ile iliskili olarak ko-
til prognozu isaret ettigi saptand.

Tablo 4. Izole olan ve olmayan olgularin prognozlari.

Ek yapisal anomali
ve/veya kromozom
anomalisi olan olgular

izole olgular
(n=58) (n=43)

Gebelik terminasyonu 5 (%8.6) 32 (%74.4)
Intrauterin fetal 6lim 1(%1.7) 4 (%9.3)
Canli dogum 52 (%89.7) 7 (%16.3)

Veriler sayi (ylzde) olarak verilmistir.
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Prenatal konotrunkal kalp anomalisi tanili fetiislerin
incelendigi giincel caligmalarda tiim konjenital kalp ano-
malilerinin %16-30’tinti konotrunkal kalp anomalileri-
nin olugturdugu bildirilmistir.** Literatiir ile uyumlu
olarak bizim serimizde konjenital kalp anomalileri i¢in-
de konotrunkal anomali siklig1 %20.4 idi.

Konotrunkal kalp anomalisi varliginda kalp dis1 ek
yapisal anomali sikhigmim prenatal serilerde %22-37 ara-
sinda oldugu bildirilmistir.**” Calismamizda benzer se-
kilde olgularin %34.7’sinde kalp dis1 ek yapisal anomali
saptanirken, ek anomalisi olan olgularin %77.1’inde ge-
belik terminasyonu uygulandi. Ek anomalili fetiislerde
saptanan yiiksek gebelik terminasyonu oranlar1 postnatal
serilerde izlenen disiik ek yapisal anomali varligini acik-
lamaktadir."” Inceledigimiz olgularda saptanan kalp digi
ek yapisal anomalilerin %48.5’ini merkezi sinir sistemi
anomalileri olugturmaktaydi. Paladini ve ark.’nin benzer
caligmasinda konotrunkal kalp anomalisine eglik eden
yapisal anomalilerin %46’sin1 merkezi sinir sistemi ano-
malilerinin olugturdugu saptanmigtir.”

Olgularimizda kromozom anomalisi sikliginin giin-
cel literatiir (% 17-25)"**" ile uyumlu olarak %26.7 oldu-
gu saptandi. Tani gruplarma gore kromozom anomalisi
siklig1 incelendiginde literatiir ile uyumlu olarak ¢alig-
mamuzda eglik eden kromozom anomalisi varliginin Fal-
lot tetralojisi (%41.4) olgularinda en yiiksek, biiyiik ar-
terlerin transpozisyonu (%4.5) olgularinda ise en disiik
oldugu gorildi. Kromozom anomalisi sikliginimn konot-
runkal anomalinin tiiriine gére farklihk gosterdigi pre-
natal damigmanlik sirasinda akilda tutulmahdir. Eslik
eden yapisal anomali ve kromozom anomalisi varligina
bagli olarak olgularin %36.6’sinda gebelik terminasyonu
uygulanirken %5 olguda intrauterin dénemde fetal ka-
yip izlendi. Tim olgular degerlendirildiginde yenidogan
donemi sonrast sag kalim oranmin %40.5 oldugu goz-
lendi. Terminasyonlar ve intrauterin fetal kayiplar dis-
landiktan sonra konotrunkal kalp anomalisi tanili fetiis-
lerde literatiirde bildirilen sag kalim oranlari %40 ile
%71 arasinda degismektedir.**”""” Sag kalim oranlarin-
daki bu farkliliklardan eslik eden yapisal anomali ve kro-
mozom anomalisi stkliginin ve yenidogan dénemindeki
ttbbi bakimin niteliginin sorumlu oldugu 6ne siirtilebilir.
Caligmanuzda incelenen olgularin tani gruplarma gore
prognozlari incelendiginde daha yiiksek kromozom ano-
malisi ve eslik eden kalp dis1 yapisal anomali varligma
bagli olarak canli dogum oranlarinn cift ¢ikigh sag ven-
trikiil (%53.3) ve Fallot tetralojisi (%41.4) olgularinda
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daha diisiik oldugu gozlendi. Bu bulgu eslik eden yapisal
anomali ve kromozom anomalisi varlig1 ile olumsuz pe-
rinatal prognoz arasindaki iligkiyi desteklemektedir.

Konotrunkal kalp anomalilerinde dért oda goriini-
miiniin siklikla normal olmasi temel fetal kardiyak ince-
lemede bu anomalilerin saptanma oranlarmni digtirmek-
tedir. Yalnizca genis VSD veya ventrikiiler hipoplazinin
var oldugu olgularda dort oda gorinimiiniin anormal
olmasi beklenmektedir.” Calismamizda olgularin yal-
nizca %27.7’sinde dort oda goriintimii anormal iken
tim olgularda ii¢ damar ve ti¢ damar trakea kesitlerinin
anormal oldugu gorildii. Ventrikiil ¢ikis yolu kesitlerine
gore teknik olarak daha kolay elde edilebilen ti¢ damar
ve lic damar trakea kesitlerinin temel fetal kardiyak ince-
lemeye eklenmesi prenatal donemde tani oranlarinm ar-
trilmasina katki saglayacakur.

Konotrunkal kalp anomalilerinin prenatal tanisinda
biiyiik arterlerin yerlesimlerinin ve iliskilerinin dogru be-
lirlenmesi tanidaki en biiyiik zorluktur. Ozellikle cift ¢1-
kish sag ventrikiil varliginda tanidaki en biiyiik hatalar
biiyiik arterlerin oryantasyonunun belirlenmesi sirasinda
meydana gelir. Fetal pozisyon, maternal 6zellikler, gebe-
lik haftast ve 6zellikle fetal torakst etkileyen ek anomali-
lerin varlig1 tantyr zorlagirmaktadir.™*” Caligmamizda
prenatal taninin dogrulanamadig1 7 olgu postnatal do-
nemde bir diger konotrunkal anomali tanst alnugtr. Bu
durumun en 6nemli nedeni biiyiik arterlerin yerlesimle-
rinin ve birbirleriyle olan iliskilerinin dogru tanimlana-
mamastdir. Bityiikk damarlarin birbirleriyle ve ventrikiil-
ler ile olan iligkisi, VSD lokalizasyonu ve ¢ikis yolu dar-
ligimmn postnatal prognozunu etkileyen diger faktorler-
dir.”” Bu nedenle konotrunkal kalp anomalisi tanisi var-
liginda bu parametrelerin ayrmtil olarak tanimlanmasi
aileye verilen prenatal danismanligin temelini olugtur-
maktadir.

Calismanin retrospektif dizayni, takipten ¢ikan olgu-
larin varligi, termine edilen ve intrauterin dénemde kay-
bedilen olgularin tanisinin otopsi ile dogrulanamayigi
calismamizin 6nemli kisithiliklaridir.

Sonuc

Literatiir ve ¢alismamizin sonuglari 1s1ginda refere
merkezlerde ¢oklu planlar kullanilarak uygulanan fetal
ekokardiyografinin konotrunkal kalp anomalilerinin pre-
natal tanisinda basarili oldugu anlagilmaktadir. Fetal kar-
diyak anomalilerin prenatal tanisy, iligkili olabilecek kro-
mozom anomalilerinin ve ek yapisal anomalilerinin sap-

tanmasina katk: saglamanin yami sira aileye uygun dams-
manlik verilmesine, dogumun uygun sartlarda planlan-
masina, fetal hayattan postnatal hayata gecis déneminde
karsilagilabilecek kardiyorespiratuvar problemlere yone-
lik 6nlemler alinmasina ve boylece gelisebilecek sosyal ve
hukuki problemlerin azalulmasina katk: saglayacakur.

Sonografi teknolojisinin ilerlemesi, kardiyak ano-
malilerin prenatal tanisinin 6nemi ile ilgili farkindali-
g artmast, riskli grubun hedeflenmis fetal ekokardi-
yografiye yonlendirilmesi, 6zellikle ti¢ damar ve ii¢ da-
mar trakea kesitlerinin temel fetal kardiyak izleme da-
hil edilmesi bu olgularin prenatal tan: sikliginin artril-
masina katk: saglayacakutir.

Cikar Cakismast: Cikar cakigmast bulunmadigi belirtilmistir.
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