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Ozet

Amag: Bu ¢alismanin amaci, intrauterin donemde hipoplastik sol
kalp sendromu tanist almus hastalarin demografik verileri ile bir-
likte incelenmesidir.

Yontem: Bu calismada Haziran 2009 ve Subat 2013 tarihleri ara-
sinda Baskent Universitesi Ankara ve Adana hastaneleri Perinato-
loji Bilim dalma digaridan refere veya takip edilen 29 gebe demog-
rafik verileri, tan1 konulma haftalari, eglik eden anomaliler ve ge-
beliklerin seyri agisindan degerlendirildi.

Bulgular: Bu hastalardan sadece biri ikiz gebelikti. U gebelik yar-
dimet tireme teknikleri ile elde edilmisti (%10.3). Eslik eden anoma-
liler incelendiginde; %27.6 (8/29) ek kardiyak anomali, %13.4 (4/29)
hidrops ve %10 (3/29) tek umblikal arter saptandi. 18-22 haftalar
arast hastanemizde tani alan 10 hasta (%34) terminasyonu se¢misti.
Diger bagvuran hastalar ise ge¢ dénem tani alarak sadece dogum
icin refere edilmisti. Bu bebeklerden dogum sonrast 4’i (%13.7)
opere olabilecek duruma gelebilirken halen yasamini siirdiiren 2
hastadan biri 2. operasyon ve digeri ise 3. operasyon icin bekle-
mektedir.

Sonug: Hipoplastik sol kalp sendromunda dogum sonras: operas-
yona gidebilme ve yasam sansi tilkemiz sartlarinda halen ¢ok diisiik
goriinmektedir. Erken prenatal tani, ailenin dogru bilgilendirilme-
si ve terminasyon karar1 agisindan 6nemlidir.

Anahtar sézciikler: Hipoplastik sol kalp, tani, prognoz.

Abstract: Analysis of the patients diagnosed as
hypoplastic left heart syndrome at prenatal period

Objective: The aim of this study was to analyze patients together
with their demographic data who are diagnosed with hypoplastic left
heart syndrome at intrauterine period.

Methods: In this study, 29 pregnant women who were referred
from other centers to or followed-up in the Divisions of
Perinatology of Ankara and Adana hospitals of Baskent University
between June 2009 and February 2013 were analyzed in terms of
their demographic data, diagnosis weeks, concomitant anomalies
and the progress of their pregnancies.

Results: Among these cases, there was only one twin pregnancy.
Three pregnancies were obtained by assisted reproductive technol-
ogy (10.3%). When concomitant anomalies were analyzed, addi-
tional cardiac anomaly was found as 27.6% (8/29), hydrops as 13.4%
(4/29) and single umbilical artery as 10% (2/29). Ten patients (34%)
who were diagnosed in our hospital between 18 and 22 weeks of ges-
tation preferred termination. Other patients were just referred to
our hospital for delivery by being diagnosed at late period. While 4
(13.7%) of these babies could be in a condition to be operated after
delivery, one of two surviving patients waited for second operation
and the other one waited for third operation.

Conclusion: In hypoplastic left heart syndrome, to be able to have
an operation and chance to survive after delivery seems still low in
our country. Early prenatal diagnosis is significant in terms of prop-
er briefing family and the decision for termination.

Keywords: Hypoplastic left heart, diagnosis, prognosis.

Giris olarak tanimlanmaktadir."" Konjenital kalp hastaliklari-
Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS), mitral atre-
zi, aortik atrezi, aortik stenoz ve aort koarktasyonunun

eslik edebilecegi kalbin sol tarafinin yapisal hipoplazisi

nin %7-9’unu olugturur.” Canli dogumlarin %0.016 ila
0.036’sinda izlenir."” Yagamn ilk haftasinda kardiyak
kaynakli 6liimlerin %25%inden sorumludur.” Prenatal
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tan1 18-24. gebelik haftalarinda yapilacak olan fetal eko-
kardiyografiye dayanmaktadir.®” Kalbin dért odacik
gortntisiinde, endokardiyal fibroelastozisi olan kiigiik
globiiler veya dar bir aralik seklinde izlenen ventrikiil
saptanabilir.

Hastaliga cesitli kromozomal hastaliklar (Turner
sendromu gibi) veya sendromlar da (Noonan sendro-
mu, Smith-Lemli-Opitz sendromu ve Holt-Oram sen-
dromu gibi) eslik edebilir.""""" Omfalosel, korpus kallo-
sum agenezisi, hidrops fetalis gibi ekstrakardiyak ano-
maliler de gézlenebilir."” Beraberinde biiyiik arterlerin
transpozisyonu, atriyal izomerizm, total anormal pul-
moner vendz dontis anomalisi gibi ek kardiyak bozuk-
luklar izlenebilir (%7.5)."" Giiniimiizde ii¢ asamal1 seri
tniventrikiiller palyasyon ve kardiyak transplantasyon
gibi iki tedavi yaklagimi bulunmaktadir."”

Bu caligmada intrauterin donemde HSKS tanisi
alan hastalarin demografik verilerinin, tan1 konulma
haftalarinin, eslik eden anomalilerin ve gebeliklerinin
seyrinin retrospektif olarak analiz edilmesi amaclan-
mistir.

Yontem

Haziran 2009 ve Subat 2013 tarihleri arasinda Bag-
kent Universitesi Ankara ve Adana hastaneleri Perinato-
loji Bilim Dalinda digaridan refere edilmis veya takip
edilen 29 hastanin demografik verileri, tan1 konulma
haftalari, eslik eden anomaliler ve gebeliklerin seyri aci-
sindan gozden gegirildi. Istatistiki veriler SPSS 16.0
programi (SPSS Inc., Chicago, IL, ABD) ile degerlendi-
rildi.

Bulgular

Annelerin %10.3’t 35 yas ve tizeriydi. Bu hastalar-
dan sadece biri ikiz gebelikti. Ug gebelik yardimer iire-
me teknikleri ile elde edilmisti (%10.3). Eslik eden
anomaliler incelendiginde; %27.6 (8/29) ek kardiyak
anomaliler, %13.4 (4/29) hidrops ve %10 (3/29) tek
umblikal arter saptandi. Sadece bir hastada trizomi 21
vardi. On dokuz (%65.5) hastaya 18-24. gebelik hafta-
lar1 arasinda tani konulmustu ancak bu hastalardan
10’u (%34) gebeligin sonlandirilmasini tercih etmisti.
Diger bagvuran hastalar ise ge¢ donemde tani alarak sa-
dece dogum i¢in refere edilmisti. Bu bebeklerden do-
gum sonras1 4’ti (%13.7) opere olurken, halen yagsami-
1 siirdiiren iki hastadan biri 2. operasyon ve digeri ise
3. operasyon i¢in beklemektedir.

Tartisma

Yasamun ilk haftasinda kardiyak nedenli 6limlerin
%25’inden sorumlu olan HSKS i¢in gebeligin devami
veya terminasyon kararinda erken tani cok énemlidir.”
Optimal tan1 18-24. haftalarinda fetal kalbin ultraso-
nografi ile degerlendirilmesi sonucu konulur. Kalbin
dort odacik goriintiisiinde, endokardiyal fibroelastozisi
olan kii¢iik globiiler veya dar bir aralik seklinde izlenen
ventrikiil saptanabilir (Sekil 1).*” Doppler ultrasonog-
rafi incelemesinde 4 odacik gériiniimiinde, sol ventri-
kil boglugunun dolmadig: izlenebilir (Sekil 2), fora-
men ovaleden ters akim ve hatta mitral kapagin displas-
tik oldugu durumlarda mitral yetmezlige ait akim izle-
nebilir.

HSKS ile birlikte biiyiik arterlerin transpozisyonu,
atriyal izomerizm, total anormal pulmoner venéz do-
niis anomalisi gibi ek kardiyak bozukluklar izlenebilir
(%7.5)."" Caligmamizda 3 vakada ventrikiiler septal de-
fekt, 2 vakada trikispit yetmezligi, 2 vakada mitral dar-
lik ve 1 vakada anormal pulmoner venéz déniis anoma-
lisi olmak iizere toplam 8 hastada (%25.7) ek kardiyak
anomali saptanmugtir.

Tligkili kromozomal ve ekstrakardiyak malformas-
yonlarin prognoz iizerine olan olumsuz etkisinin aile ile
paylagilmasi gerektigi vurgulanmasi gereken bir nokta-
dir."" Allen ve ark. 2005 yilinda yaptiklar1 176 vakalik bir
calismada tani alan fetiislere (%22) karyotip analizi ya-
pimustir. Bu hastalarin %42’sinde kromozomal anomali
tespit etmiglerdir."" Calismamizda hipoplastik sol kalp
sendromuna eglik eden sadece bir vakada kromozomal
anomali olarak trizomi 21 saptandi. Schulz, RAF1 gen
mutasyonu kaynaklt Noonan sendromuna eglik eden bir
vaka yayinlamigtir."”

Caligmamizda 17 hastada %58.6 oraninda ekstra-
kardiyak anomali (hidrops, tek umblikal arter gibi) sap-
tanmustir. Literatiirde korpus kallosum agenezisi, di-
yafram hernisi, omfalosel gibi ekstrakardiyak anomali
sikligr %12 ila 37 oraninda bildirilmigtir.™*"**"

Gebeligini devam ettirme karari alinan ve operas-
yon sansi yakalayan sadece dort hastamiz olmustur
(%13.7). Bunlardan ikisi halen yasamlarini devam ettir-
mekte ve miiteakip operasyonlarint beklemektedirler.
Ug asamali olan bu operasyon siirecinde ilk basamak
Norwood operasyonudur. Bu operasyonda amag siste-
mik ve pulmoner dolagimin obstriikte olmadan denge-
li bir bigimde gerceklesmesinin saglanmasidir.””
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Ikinci basamak operasyon 4-6. aylarda yapilan kava-
pulmoner sant olusturma agamasidir. Bu iglem iki yon-
lii Glenn santi olarak da adlandirilir, birinci basamakla
kargilagurildiginda daha az riskli bir operasyondur ve
%96-99 basar1 oranina sahiptir.”” Bir hastamiz bu ope-
rasyon icin hazirlanmaktadir.

Uciincii basamak Fontan operasyonudur. Total ka-
vapulmoner baglanti olusturulmasi amaglanmaktadir.
Bu operasyondan sonra da mortalite orani yaklagik %3-
4 olarak bildirilmigtir.””

On dort merkezde yapilan bir ¢aligmada, tgli pal-
yasyon ve transplantasyon operasyonlar icin 1 yillik
sag kalim orani sirast ile %30-80 ile %5-90 arasinda
degismektedir."” Kalp transplantasyonu palyasyon ya-
pilan hastalarda her basamakta kurtarici rol alabilir.”"
Erigkin yasa ulagma oran1 halen %30’un altindadir."**”

HSHK olan hastalarda 6grenme giicliikleri, dusik
1Q seviyesi, hiperaktivite dikkat eksikligi gibi nérolojik
sorunlar gériilebilir.”"

Konjenital kalp hastalig1 olan hastalarda dogumda
dahi yapisal ve fonksiyonel beyin anomalileri olabilir.
Bu durum muhtemelen kan akiminin beyin tizerine
olan degiskenliginden kaynaklanmakta ve konjenital
kalp hastaliginin tipine gore de degismektedir.””” No-
rolojik gelisimdeki ve uzun dénem yasam prognozun-
daki belirsizlikler ebeveynlerin fetus tizerindeki nihai
kararini etkilemektedir.”

Szwast ve ark. hipoplastik sol kalp sendromlu fetus-
larm 3. trimesterde beyin kan akimini siirdiirebilmek
icin serebrovaskiiler direnci azaltuklarmi tespit etmis-
lerdir."” Ailelere verilen bilgiler, ailelerin beklentileri
ve gebeligin seyri agisindan 6nemli bilgiler yansitmak-
tadir. Tibballs ve ark. gebelikte prenatal tani alan has-
talarda cerrahi tedaviyi secme oraninin, postnatal tani
alanlara gore daha fazla oldugunu belirtmislerdir (%94
ve %47)."

Gebeligin sonlandirilmasi, ailenin hastalik hakkinda
bilgilendirilmesi, terminasyon, gebeligin devami ve ile-
ride kargilagabilecekleri problemler agisindan 6nem ka-
zanmaktadir. ki yiiz on bir hipoplastik sol kalp sen-
dromlu fetiisii olan aile ankete katilmigtir. Bunlarin
icinden %651 taniy1 prenatal dénemde almis olup
%34 gebeligin sonlandirilmasi kararini vermistir.
Daha sonraki goriismelerde ebeveynlere tekrar termi-
nasyonun anlatilmasi, ailelerin fetiisin yagamu ile ilgili
iyimser diistincelerini belirgin derecede azaltmistir.
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Sag ventrikl

Sekil 2. Doppler ultrasonografide sag ventrikilde akim izlenirken
sol ventriktlde akimin olmadigi gortlmektedir. [Bu sekil,
derginin www.perinataldergi.com adresindeki cevirimici sti-
rimunde renkli gorulebilir.]

Ebeveynlerden %22’si gebeligin sonlandirilmasi icin
hekimlerinden bir baski hissettiklerini bildirmislerdir.
%38 hasta ikinci bir secenek aramig ve %69 u da yeni
bir hekim se¢mek icin farkls kisilerle goriigmiislerdir.™”
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Sonuc
Sonug olarak HSKS giintimiiziin gelisen teknolojisi-

nin sagladig1 avantajlarla 18-24. haftalarda kolaylikla ta-
n1 alabilmektedir. Ebeveynlere prenatal olarak sunulacak
tan1 olanags ile ailelerin fetuslarinin prognozu ile ilgili
karar verme olanaklari, postnatal doneme gore daha ra-
hat olacakur. Tedavi modalitelerinin gelismesine rag-
men eslik eden ekstrakardiyak, ek kardiyak, karyotip
anomalileri ve uzun bir siire¢ alan operasyonlar ailelerin
fetusun prognozu ile karar almasinda etkili olacakur. Bu
durum tilkemiz i¢in halen erken taninin énemini bir da-
ha vurgulamaktadir.
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