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OZET

Bu calismada Uludag Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dal’'nda 01.01.1995-
20.10.2015 tarihleri arasinda vyapilmis olan anjiyokardiyografilerin
sinelrografik gértntulerinin degerlendirilerek, kalp hastaliklarina eslik eden
uriner sistem anomalilerinin siklik, dagilim ve ozelliklerini saptamak ve
sineurografik  goéruntulerin  Uriner sistem anomalilerini  belirlemedeki
etkinliklerinin gosterilmesi amaglanmistir.

Calismamizda anjiyokardiyografi yapilan 2022 hastanin sinelrografik
goruntuleri retrospektif olarak incelendi. Olgularin 261’inde (%12,9) Uriner
sistem anomalisi tespit edildi. Calismadaki hastalarin 148’i (%56,7) erkek,
113’0 (%43,3) kiz idi. Kalp hastaliklari arasinda uriner sistem anomalilerinin en
sik eslik ettigi grup, 120 (%39,1) hastada bulunan, asiyanotik soldan saga
santll kalp hastaliklari idi. Uriner sistem anomalileri arasinda, hastalarin
89'unda (%34,1) gorulen pelvikalisiyel dilatasyon, ilk sirada yer aldi.

Sinedlrografi ile saptanan uriner sistem anomalilerinin 94’Gnan (%4,6)
klinik olarak 6nemli oldugu gorildi. Sineurografinin etkinligini saptamak
amaciyla incelenen hastalarin ultrasonografi kayitlarinda sinetrografinin
%63,8 dogruluk oranina sahip oldugu belirlendi.

Konjenital kalp hastaligi olan hastalarin bircogunda eslik eden Uriner
sistem anomalisi bulunabilmektedir. Anjiyokardiyografi sirasinda yapilacak
sinelrografik goruntileme ile klinik olarak sessiz seyreden Uriner sistem
anomalilerinin tespit edilmesi ve bu hastalarin tedavilerine erkenden
baglanarak prognozlarinin iyilestiriimesi ve bdylece ileride gelisebilecek

birtakim sorunlarin engellenmesi saglanabilir.

Anahtar kelimeler: Anjiyokardiyografi, Uriner sistem anomalileri, sinetrografi



SUMMARY

Frequency of Silent Urinary System Abnormalities Detected at
Cineurography of Children Who Underwent Angiocardiography

Aim of this study is to determine the effectiveness of cineurographic
images in determining the urinary tract abnormalities and evaluating of
cineurographic images of angiocardiographies which performed at Department
of Pediatric Cardiology, Uludag University, School of Medicine between
01.01.1995 and 20.10.2015 to detect frequency, range and characteristics of
cardiac abnormalities accompanied by urinary system abnormalities.

In our study cineurographic images of 2022 patients who underwent
angiocardiography were examined retrospectively. Urinary system
abnormalities were detected in 261 cases (12,9%). In this study 148 of the
patients (56,7%) were male and 113 of the patients (43,3%) were female. In
all congenital heart disease most commonly acyanotic heart disease with a
left-right shunt were accompanied by urinary tract abnormalities. In urinary
tract abnormalities, pelvicaliceal dilatation, which seen at 89 patients (34,1%),
was the most common abnormality.

Ninety-four of urinary system abnormalities (4,6%) which detected by
cineurography are clinically significant. In order to determine effectiveness of
cineurography, we viewed ultrasound records of patients and cineurography
was found to have a 63,8% accuracy rate.

Most of patients who has congenital heart disease have concomitant
urinary  tract  abnormalities. Cineurographic  screening  during
angiocardiography can detect clinically silent urinary tract abnormalities and
can improve prognosis of these patients by early starting treatment and can

prevent some complications which may develop in the future.

Key words: Angiocardiography, urinary system abnormalities, cineurography



GIRiS VE AMAG

Kalp kateterizasyonu ve anjiyografi pediatrik kardiyolojide sik ve
yaygin olarak kullanilan tanisal invaziv bir yontemdir. Oldukc¢a ciddi
komplikasyonlari olmakla beraber kalp anatomisi ve fizyolojisinin
tanimlanmasinda uzun vyillar kullanilmis olan kalp kateterizasyonu ve
anjiyokardiyografi artik daha cok tedavi amagh girisimlerde yaygin olarak
kullaniimaktadir. Hatta bazi hastalarda cerrahi tedaviye tercih edilmektedir (1).

Kardiyovaskuler hastaliklarda cerrahi 6ncesi anatominin belirlenmesi,
sant varligi ve buyUkliglinin degerlendiriimesi, pulmoner vaskiler direncin
hesaplanmasi, vazodilatator ajanlara ve oksijene yanitin degerlendirilmesi,
konjenital kalp hastaliklarinin cerrahi sonrasi izlemi, miyokard biyopsisi
alinmasi, elektrofizyolojik ¢alisma ve transkateter ablasyon uygulamalarinda
kullaniimaktadir (2).

Konjenital kalp hastaliklarinin  (KKH) birgoguna nonkardiyak
malformasyonlar da eslik edebilmektedir. Bunlar icinde bobrekler ve Uriner
sistem anomalileri énemli bir yer tutmaktadir. iki sisteme ait dogumsal
anomalilerin  birlikte gorulme oranlarl literatirde degisik oranlarda
bildirilmektedir.

Bobrek ve Uriner sisteme ait anomaliler toplumda %3-11 oraninda
gorulmektedir (3). Bu anomaliler, diger sistemlere ait konjenital bozukluklara
eslik edebilmektedir. KKH bulunan ¢ocuklarda eslik eden Urogenital sistem
anomalilerin sikhgi gesitli serilerde %4-23,1 olarak bildirilmistir (4).

Kalp hastaliklarina eslik eden driner sistem anomalileri genellikle
sessiz seyrederler. Literatlre bakildiginda KKH ile Uriner sistem anomalilerinin
birlikteliginin oldukca sik oldugu gorulmektedir. Fakat tan1 ve tedavi amaciyla
yapilan anjiyokardiyografik calismalarda, islem esnasinda elde edilebilecek
sinedrografik goruntulerin Uriner sistem anomalilerini tanimlamaya yodnelik
fazla calisma bulunmamaktadir.

Ekokardiyografi (eko) ile yapilan kardiyak inceleme sonrasi yapilan
abdominal goruntulemede uriner sistem anomalileri saptanabilir. Literatlrde

bir calismada eko sirasinda yapilan abdominal inceleme ile konjenital renal



anomali saptamadaki sensitivite %87,5, spesifite %96,7 olarak saptanmistir
(5).

Anjiyokardiyografik ¢alismalar sirasinda elde edilecek sinelrografik
veriler ile kalp hastaliklarina eslik eden ek anomalilerin ortaya ¢ikariimasi
mumkindir.  Ozellikle kardiyak cerrahi 6ncesi sessiz Uriner sistem
anomalilerinin bilinmesi erken muidahale edilmesi ve komplikasyonlarin
onlenmesi agisindan blyuk bir dneme sahiptir. Bu sayede hastalarin mortalite
ve morbidite oranlarinin diguriimesi, ayrica yasam kalitelerinin de arttiriimasi
saglanabilir.

Bu c¢alismanin amaci; Uludag Universitesi, Tip Fakiltesi, Cocuk
Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dal’'nda
01.01.1995-20.10.2015 tarihleri arasinda yapilmis olan anjiyokardiyografilerin
sineurografik goruntulerinin degerlendirilerek, kalp hastaliklarina eglik eden
uriner sistem anomalilerinin sikhk, dagihm ve ozelliklerini saptamak ve
sinelrografik goérintllerin  Uriner sistem anomalilerini  belirlemedeki
etkinliklerini saptamaktir. Boylelikle kalp hastaligina eslik eden sessiz uriner
sistem anomalisi olan hastalarin tanisi erkenden konularak multidisipliner

yaklasimla tedavilerinin yapilarak yasam kalitelerinin arttirimasi saglanabilir.



GENEL BILGILER

1. Kalp Kateterizasyonu ve Anjiyografi

1.A. Tanim
Femoral arter ve/veya venden kateterle girilerek kalp bosluklari ve

damarlardan basing ve kan ornekleri alinmasina kalp kateterizasyonu, kateter
icinden kontrast madde verilerek damar ve kalp bosluklarinin gorunur hale
getiriimesine ise anjiyografi denir. Anjiyografi sirasinda tim goérintuler filme
alinarak daha sonra hareketli olarak incelenebilir. Bu filmlere sineanjiyografi
ad verilir (1,2).

1.B. Kateterizasyon Endikasyonlari (2)

Kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyografi endikasyonlari;

1. Cerrahi girisim dusunudlen/planlanan hastalarda cerrahi oncesi
anatominin belirlenmesi ve sant bayukligunun degerlendirilmesi,

2. Pulmoner vaskiler rezistansin (PVR), vazodilatator ajanlara ve
oksijene yanitinin degerlendiriimesi,

3. Kompleks konjenital kalp hastaliklarinin cerrahi sonrasi izlenmesi
ve rezidu sorunlarin degerlendiriimesi,

4. Kardiyomiyopati ve kalp transplantasyonunun rejeksiyon takibi igin
miyokard biyopsisi alinmasi,

5. Girisimsel kardiyolojik yontemlerin uygulanmasi,

6. Elektrofizyolojik calisma ve/veya transkateter ablasyon
uygulamalari.

Kalp kateterizasyonu invaziv bir girisimdir; serebral emboli, miyokard
enfarktlsu, 6lum gibi major ve lokal vaskuler hasar, alerji, kanama, hematom
gibi minér komplikasyonlar hakkinda hasta ve ailesi mutlaka bilgilendiriimis
olmali, tam ve eksiksiz olarak onay formu alinmahdir (2,6-8).

Kalp kateterizasyonu, hasta mumkin oldugunca bazal durumuna
yakin iken yapilmalidir. islem, hastanin bilincinin yerinde oldugu sedasyon ile

uygulanir; eger daha derin bir anestezi gerekiyorsa kardiyovaskuler depresyon



yapmayacak, kardiyak debi, pulmoner ve sistemik vaskuler direng ve sant
oranlarinda bozulma yapmayacak bir ajan kullaniimalidir (6).

KKH olan kritik durumdaki hastalarda kalp kateterizasyonu, operasyon
ihtiyaci oldugunda muidahale edebilecek kardiyovaskuler cerrahi ekibinin
bulundugu bir merkezde yapilmalidir (6).

Kateterizasyonda sag veya sol taraftaki kalp yapilari veya her ikisi de
degerlendirilebilir. Kateter, floroskopi yardimi ile perkttan olarak femoral veya
juguler venlerden ve arterlerden kalbe ilerletilir. Ven6z yoldan uygulanan
kateterizasyona sag kalp kateterizasyonu, arteriyal yoldan uygulanan
kateterizasyona retrograd sol kalp kateterizasyonu, atriyal septumun sagindan
sol sisteme gecilerek yapilan isleme ise transseptal kateterizasyon denir.
Kalpte oksijen satirasyonu ve sant miktarlarinin hesaplanmasi icin kan
ornekleri alinir, gradientler veya kapak alanlarinin hesaplanmasi igin basinglar
Olculdur (2,6,9).

Tanisal kateterizasyondan sonra  anjiyokardiyografi  yapilir.
Anjiyografide ilk adim goruntilenmek istenen kalp boslugu veya damara uygun
kateterle girilmesidir. Sonrasinda kardiyak anomaliye bagh olarak floroskopi
tupu uygun pozisyona getirilir. Anjiyo tiplne uygun pozisyon verildikten sonra
kateter ucundan kontrast madde enjeksiyonu uygulanir. Enjeksiyon
sineanjiyokardiyogram kayitlari alinir ve kontrast maddenin kan ile birlikte akisi
tespit edilir. Kaydedilen sineanjiyokardiyogramlar izlenerek patoloji
degerlendirilir (9).

Sinelrografi; anjiyokardiyografi islemi sirasinda kateter igerisinden
radyoopak madde verilerek, Uriner sistem morfolojisinin goruntulenebildidi,
bobregin perfuzyon ve filtrasyon fonksiyonlarinin degerlendirilebildigi
gériintiileme ydntemidir. intravaskiiler kontrast maddenin bébreklerden atilimi
surecinde alinan seri grafilerle sinetrografik gorintiler elde edilir. Nefrogram
fazinin tam olusabilmesi, verilen kontrast maddenin yogunluguna, glomeruler
filtrasyon hizina ve ¢ekim suresine baglidir (10).

Kardiyak  problemleri nedeniyle anjiyokardiyografisi  yapilan
hastalardan sinelrografi yontemiyle, islem esnasinda elde edilen UGrografik

goruntuler ile sessiz seyreden uriner sistem anomalileri erkenden tespit



edilebilmektedir. Bu nedenle sineurografi ¢ok degerli bir veri haline

gelmektedir.

2. Konjenital Kalp Hastaliklari

2.A. Tanim ve siniflama

Konjenital kalp hastaliklari canli dodumlarin yaklasik %0,8’inde
gorilir. insidansi 6li dogumlarda %3-4, spontan disiklerde %10-25'tir.
Konjenital kalp defektli hastalarin %40-50’sine hayatin ilk haftasinda, %50-
60’ina ise ilk bir ay icinde tani konulur. Hem palyatif tedaviler hem de tam
dizeltme cerrahisindeki gelismelerle birlikte erigkin yaslara erisebilen
konjenital kalp hastalikli ¢gocuk sayisi giderek artmaktadir. Fakat tim bu
gelismelere ragmen halen konjenital malformasyonlari olan gocuklarin 6lum
nedenleri arasinda konjenital kalp hastaliklari birinci sirada bulunmaktadir
(11).

Konjenital kalp hastaliklarina neden olabilecek risk faktorlerinin
saptanmasi amaciyla yapilmis sinirh sayida genis kapsamli ¢alisma
bulunmaktadir. Cevresel faktorler, ilaglar, annenin hastaliklari, kromozomal
anomaliler gibi incelenen pek ¢ok faktdre karsin konjenital kalp hastaliklarinin
cogunun nedeni tam olarak bilinememektedir. Cogu kez hastaligin genetik 6n
yatkinligi olan bir kiside c¢evresel faktorlerin de etkisiyle olustugu kabul
edilmektedir. Gelismekte olan Ulkelerde ise akraba evliligi énemli bir risk
faktoradar (9,10).

Konjenital kalp hastalikl kigilerin ortalama %3’Unde tek gen defekti
mevcuttur. KKH’lerin %5-8’inde ise birlikte kromozom anomalisi saptanir.
Ayrica KKH’li bebeklerin %25’inde diger sistemlerde de bir patoloji vardir. Bu
nedenle KKH belirlenen hastalarda diger sistemlerin de ayrintili olarak
incelenmesi gerekmektedir (1).



Tablo-1: Sik Gorulen Konjenital Kalp Hastaliklarinin Gorilme Orani

HASTALIK %
Ventrikller septal defekt 30-35
Atriyal septal defekt 6-8
Patent duktus arteriyozus 6-8
Aort koarktasyonu 5-7
Fallot tetralojisi 5-7
Pulmoner kapak darligi 5-7
Aort kapak darlig 4-7
Blyuk arterlerin D-transpozisyonu 3-5
Hipoplastik sol ventrikuil 1-3
Hipoplastik sag ventrikdl 1-3
Trunkus arteriyozus 1-2
Total anormal pulmoner venz dénus 1-2
TrikUspit atrezisi 1-2
Tek ventrikil 1-2
Cift cikish sag ventrikdl 1-2
Digerleri 5-10

KKH’ler asiyanotik ve siyanotik kalp hastaliklari olmak Uzere iki ana
grup altinda incelenebilir. Genellikle sagdan sola santli kalp hastaliklarinda
siyanoz, soldan saga santli kalp hastaliklarinda ise artmis pulmoner kan akimi,

konjestif kalp yetersizligi ve pulmoner hipertansiyon geligim riski vardir (12).



Tablo-2: Konjenital Kalp Hastaliklarinin Siniflandiriimasi

Asiyanotik konjenital kalp
hastaliklari

Siyanotik konjenital kalp hastaliklari

Sol-sag santh

Pulmoner kan akimi artmig

Ventrikiler septal defekt
Atriyal septal defekt

Patent duktus arteriyozus
Atriyoventrikuler septal defekt
Aortikopulmoner pencere
Arteriyovendz santlar, fistuller

Buayuk arter transpozisyonu (Santli tip)
Trunkus arteriyozus

Tek ventrikdl

Total anormal pulmoner ven6z dénls
Hipoplastik sol kalp

Cift cikigh sag ventrikal

Obstriiktif lezyonlar

Pulmoner kan akimi azalmig

Aort stenozu

Aort koarktasyonu
Pulmoner stenoz
Mitral stenoz

Fallot tetralojisi

Pulmoner atrezi

Pulmoner stenozlu buyuk arter
transpozisyonu

TrikUspit atrezisi (Pulmoner stenozlu)
Kritik pulmoner darlik

Ebstein anomalisi (Agir)

Regiirjitan lezyonlar

Konjenital mitral yetersizlik
Konjenital trikispit yetersizligi

2.B. Asiyanotik Soldan Saga Santh Lezyonlar
2.B.a. Ventrikiiler Septal Defekt

En sik goérulen konjenital kalp hastahgidir. Ortalama 1000 canli
dogumda 3-3,5 gorulur (11). En sik gorulen tipi perimembrandz tip (%80) olup
membrandz septumda bulunur. Muskuler tip ventrikuler septal defektler (VSD)
AV kapaklara komsu olan inlet septumda (inlet VSD), pulmoner kapagin
altindaki outlet septumda (outlet VSD) veya trabekiler septumda olabilir

(1,12,13).




VSD’li hastalarda klinik bulgular defektin buyuklugune, pulmoner kan
akimina ve basinca gore degisir. VSD’nin buyukligu ve sol-sag santin
miktarina gore hastalarda semptom olmayabilece@i gibi, semptomatik bir
tabloyla hatta kalp yetersizligiyle gelebilirler. Hastalarda; ¢abuk yorulma,
dispne, hemoptizi, tekrarlayici pulmoner enfeksiyonlar, kalp vyetersizligi,
gelisme geriligi gorulebilir. Fizik muayenede hagin ve yuksek sesli veya Ufleme
tarzinda pansistolik GfGrim mevcut olup en iyi sol alt sternal kenarda duyulur.
Siklkla tril de eslik eder (11).

Telekardiyografi (Tele) kuglik VSD’li hastalarda genellikle normaldir.
Genig VSD’lerde belirgin kardiyomegali ile beraber sol ventrikll, sol atriyum ve
pulmoner arterde genigleme gorulur. Elektrokardiyografide (EKG) P
dalgalarinda ¢entiklenme ve yukseklik, biventrikiler hipertrofi gorilir. Kesin
tani eko ve kardiyak kateterizasyonla konulur (11).

Kaguk muskuler VSD’lerin %80’i spontan kapanirken bu oran
membrandz olanlarda %35’lerdedir. Defekt kapanmaz ve Qp/Qs 2:1 veya
Uzerinde ise 2 yasindan sonra opere edilmelidir. Buylime geriligi ve konjestif
kalp yetersizligi (KKY) medikal tedaviyle duzelmiyor ve pulmoner hipertansiyon
gelismeye baslamissa ilk 3-6 ay icinde opere edilmelidir. Medikal tedaviye
cevap veren hastalarda cerrahi ertelenebilir. Enfektif endokardit profilaksisi
onerilmelidir. Secilmis olgular ameliyat yerine kateter laboratuvarlarinda septal
okluderle kapatilabilir (1,11).

2.B.b. Atriyal Septal Defekt

Atriyal septal defekt (ASD), gelisimi normal olmayan embriyonik septal
dokuya gore atriyal septumun herhangi bir béliminde (sekundum, primum,
sinls venozus) olabilir (11,14). En sik goértlen formu sekundum ASD’dir.
ASD’ler ¢cogunlukla asemptomatiktir. Fizik muayenede ikinci kalp sesi tipik
olarak ciftlesmistir, sol ikinci interkostal aralikta isitilen yumusak sistolik bir
afirim ve sol alt sternal kenarda erken middiyastolik Gfirim saptanabilir (15).

Telede sag atriyum ve ventrikilde genisleme, pulmoner
damarlanmada artis, EKG’de sag aks deviasyonu, sag ventrikll hipertrofisi

sag ventrikul ileti gecikmesi gorulebilir. Eko ile kesin tani konur (9,11).



Cerrahi ve cihaz ile transkateter kapatma, semptomatik olan tim
hastalarda ve asemptomatik olup Qp:Qs orani 1,5:1 ve Uzerinde olan veya sag
ventrikllde genisleme olan hastalarda 6nerilir (11). GUnimuizde sekundum tip
ASD’lerde defekt yaygin olarak septal okluderle kapatiimaktadir (9).

2.B.c. Atriyoventrikuler Septal Defekt

Atriyoventrikuler septal defekt (AVSD), atriyal septumun primum
septum tarafindan olusturulan inferior kisminda, atriyoventrikller kapaklarda
ve ventrikller septumun inlet septum kisminda degisik dlzeylerde inkomplet
gelisimin yol actigi ¢esitli dogumsal kardiyak hastaliklar grubudur. Konjenital
kalp hastaliklarinin %4-5’ini olusturur (11).

Ozellikle genis sol-sag santli ve agir mitral yetersizligi olan hastalarin
oykusunde egzersiz intoleransi, ¢gabuk yorulma ve tekrarlayan pndmoni vardir.
Komplet AV kanal defektlerde kalp yetersizligi ve akciger enfeksiyonlari siklikla
bebeklik doneminde gorular.

Telede kardiyomegali, pulmoner damarlanmada artis saptanir. Tani
eko ile konur. Kateterizasyon, pulmoner vaskiler direncin hesaplanmasi ve
eslik eden lezyonlarin tanimlanmasi igin yapilir.

Komplet AVSD’li hastalarda pulmoner hipertansiyon gelisimini
Onlemek agisindan bir yas altinda erken cerrahi girisim yapilmalidir. Erken
dénemde palyatif amach pulmoner banding, birka¢ ay sonra tam dizeltme
operasyonu yapilabilir (9).

2.B.d. Patent Duktus Arteriyozus

Patent duktus arteriyozus (PDA); konjenital kalp hastaliklari icinde %6-
8 oraninda gorulir. Diger kalp hastaliklarina %10 oraninda eslik eder.
Hastanin klinik bulgulari soldan saga santin miktarina yani duktusun ¢apina
ve pulmoner basinca bagldir. Kiguk PDA’larda semptom yoktur. Sol klavikula
altinda, 1.-2. interkostal aralikta sistolo-diastolik Uftirim duyulur. Blylk
PDA’larda kalp yetersizligi bulgulari, buyime gelisme geriligi, sik pnomoni
oykusu bulunur (1,9).

Telede kardiyomegali, pulmoner konusta belirginlesme ve akciger
damarlanmasinda artis saptanir. EKG’de sol aks deviasyonu, sol ventrikl

hipertrofisi veya biventrikiler hipertrofi vardir. Tani eko ile konur.



Kateterizasyon ile tani desteklenir, akim ve oksijen saturasyonlari hesaplanir
(1,16).

PDA kuguk bile olsa en ge¢ okul ¢agindan once kapatiimalidir.
Pulmoner hipertansiyon (PH) gelismis ise ve medikal tedavi ile KKY
diuzeltilemez ise yenidogan donemi dahil her yasta acil operasyon oOnerilir.
Duktus cerrahi olarak veya kateter ile PDA’'ya coil yerlestirime seklinde
kapatilabilir (1,16).

2.C. Asiyanotik Obstriiktif Konjenital Kalp Hastaliklari

2.C.a. Aort Koarktasyonu

Aort koarktasyonu (AK), aortun konjenital darhgidir ve tim KKH’lerin
%5-7'sini olugturur. Darlik %98 oraninda duktus arteriyozusun aortaya girdigi
yerin tam karsisinda ve sol subklavian arterin arkus aortadan ¢ikis yerinin
hemen distalinde bulunur. Bu nedenle jukstaduktal koarktasyon adini alir.
Nadiren koarktasyon, asendan aorta veya abdominal aorta gibi baska yerlerde
de olabilir (2). Vakalarin %70’inden fazlasi bikUspit aorta ile birliktedir(11).
Preduktal (infantil) koarktasyon tipinde lezyon duktustan 6nce, postduktal
(eriskin) koarktasyon tipinde ise darlik sol subklavian arterin ayrildigi noktanin
distalinde ve duktusun aortaya baglandigi seviyededir. Butun aort
koarktasyonlarinin yaklasik %75’ini olusturur (11).

Sut ¢ocuklugu déneminden sonra tani alan aort koarktasyonunda
siklikla belirgin semptom yoktur. Bazi ¢ocuklar ya da adolesanlarda egzersiz
sonrasi bacaklarda gugsuzlik veya agri vardir ancak c¢ogunlukla agir
koarktasyonlu hastalar bile asemptomatiktir (11). Vakalarin bir kismi
hipertansiyon arastirilirken saptanir. Femoral nabizlar zayif alinabilir, alinmaz
veya brakiyal nabizla kiyaslandiginda gecikmistir (17).

Telede bulgular hastanin yasina ve koarktasyonun agirligina baglidir.
On yasindan sonra sol ventrikdl hipertrofisine bagl kalpte buyume gorulebilir.
Erigkin yaglarda kostalarin alt yuzlerinde g¢entiklesmeler saptanir (1). EKG
klguk cocuklarda normaldir, blylk cocuklarda sol ventrikil hipertrofisi
bulgulari, yenidogan ve kuguk sut cocuklarinda sad veya biventrikiler

hipertrofi bulgulari vardir (11).
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Agir koarktasyonda ameliyat, stent veya anjiyoplasti sarttir. ideal
ameliyat yagi 2-4 yastir. Daha buyuk hastalar ise tani konulur konulmaz opere
edilmelidir (1).

2.C.b. Pulmoner Stenoz

Pulmoner stenoz (PS), tum KKH iginde %5-7 oraninda gorulir. Darlik
valvuler, subvalvuler (infundibuler) veya supravalvuiler olabilir (9). Darlik hafif
ise cocuklar asemptomatik, orta derecede darlik varsa efor dispnesi ve
yorgunluk vardir. Adir darlikta, kalp yetersizligi, gégus agrisi ve takipne
goruldr.

Telede kardiyomegali, pulmoner konusta kabariklik, pulmoner
damarlanmada azalma vardir. EKG'de sad aks sapmasi, dar ve sivri P
dalgalar gorulebilir (1,11).

Hafif PS’de tedavi endikasyonu yoktur. Orta dereceli PS’de balon
pulmoner valviloplasti (BPV) uygulanabilir. Agir PS’de acil olarak BPV veya
ameliyatla komissurotomi uygulanir.

2.C.c. Aort Stenozu

Konjenital aort stenozu (AS) cocukluk ¢agi KKH icinde %4-7 oraninda
gorulur. AS valvuler, subvalviler veya supravalvuler olabilir (9).

Bebeklik ve adolesan donemde genelde semptom yoktur. Agir ve orta
derecedeki aort darliklarinda 6zellikle egzersiz sirasinda olgularin %10’unda
dispne, gogus agrisi ve senkop gelisir. Egzersiz sirasinda ani 6lim %1-10
arasinda bildirilmistir (9).

Telede ¢ikan aorta belirginlesmistir, EKG’de sol ventrikul hipertrofisi,
ST-T degisiklikleri gorulebilir. Ekoda sol ventrikul ¢ikis yolu obstruksiyonu
goOrulebilir (1,11).

Hafif AS’de tedavi gerekmez, infektif endokardit profilaksisi
uygulanmalidir. Orta AS’de semptom varsa tedavi edilmelidir. Tedavide balon
valvuloplasti ya da agik kalp ameliyati ile komissirotomi yapilabilir. Agir AS

acil tedavi gerektirir.
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2.D. Siyanotik Konjenital Kalp Hastaliklar

2.D.a. Fallot Tetralojisi

Fallot tetralojisi (FT) erken bebeklik déneminden sonra en sik gorilen
konjenital siyanotik kalp hastahididir. Baslica dort bileseni vardir; VSD,
infundibuler pulmoner stenoz, aortanin dekstropozisyonu aorta ve sag
ventrikdl hipertrofisidir (9,18).

Pulmoner darliga bagh olarak; sag ventrikdl hipertrofisi, akciger
kanlanmasinda azalma, sagdan sola sant ve santral siyanoz gorultr. Hafif
pulmoner stenozu olan hastalarda sant soldan saga olabilir. Bu durumda
siyanoz izlenmez ve bu hastalara pink Fallot adi verilir.

Hastalarin ¢ok kuguk bir boliumid asemptomatiktir. Yenidogan
doneminde siyanoz olmayabilir. Hastalarda degisik derecelerde siyanoz,
¢omak parmak, egzersiz dispnesi, ¢cabuk yorulma, gelisme geriligi, gomelme
ve hipoksik spell goralar (2).

Telede kalp normal ya da normalden kuglk, pulmoner damarlanma
pulmoner kan akiminin azalmasina bagh olarak azalmis, pulmoner konus
¢cOkuk ve sag ventrikul hipertrofisi nedeniyle apeks yukari kalkiktir. Bu nedenle
gorunum tahta pabuca benzetilmistir (9). EKG'de sag ventrikul hipertrofisi
bulgular saptanir. Klinik, EKG ve eko ile kesin karar verilemeyen veya ek bilgi
istenilen durumlarda kalp kateterizasyonu ve anjiyografi yapilir (11).

Hipoksik ataklar sirasinda hastalar diz-dirsek pozisyonuna getirilerek,
yuksek konsantrasyonda oksijen ve morfin sulfat uygulanarak tedavi
edilmelidir. Asidoz gelismis ve dizelmiyorsa intravendz sodyum bikarbonat ve
alfa-adrenerjik agonist verilmelidir. Hipoksik ataklarin 6nlenmesinde
propranololun faydali oldugu goésterilmistir. Hemoglobin dlzeyi izlenmeli,
demir eksikligi anemisi onlenmelidir. Palyatif olarak her yasta sant ameliyatlari
yapilabilir. Modifiye Blalock-Taussig sant sik uygulanan ve basarili olan bir
operasyon tipidir. $ant yapilan gocuklarda birkag¢ ay kazanilir, pulmoner arter
yatagi gelisimi yeterli oldugunda tam duzeltme planlanir. Tam ve iyi duzeltilmis

vakalarda yasam suresi normale yakindir (2).
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2.D.b. Pulmoner Atrezi

Pulmoner atrezi, intakt ventrikiler septumla birlikte veya ventrikuler
septal defekt ile gorulebilen, kompleks bir konjenital kalp anomalisidir.
Gorulme sikhdr 100.000°de 6-8’dir (19).

Hastalarda ciddi siyanoz ve solunum sikintisi vardir. PDA veya
brongiyal kollateral dolagsima bagl devamli Gftrim duyulabilir. 2. kalp sesi tek
ve siddetlidir. Pulmoner atrezi ve ventrikil septumu normal olan yenidogan
bebeklerde duktus arteriyozusun kapanmaya baglamasiyla ilk saatler ya da
gunlerde siyanoz belirginlesir. Tedavi edilmeyen hastalarin gogu kaybedilir.

Telede VSD’li pulmoner atrezide pulmoner kan akimina bagli degisik
boyutlarda kalp golgesi goriilebilir. intakt ventrikiil septumlu pulmoner atrezide
akciger damarlanmasi azalmis, kalp boyutu degisik boyutlardadir (11). Eko
taniya yardimcidir, kalp kateterizasyonuyla kesin tani konulur.

Medikal tedavinin baglica amaci duktusu agik tutmaktir. Ameliyata
kadar prostaglandin E1 (PGEL1) inflizyonu yapilmalidir (3). VSD ile olan
pulmoner atrezili, uygun olgularda transkateter valvotomi veya valvuloplasti
cerrahiye tercih edilebilir (11,20). Sag ventrikil boslugu normale yakin
boyutlarda ise iki ventriklli tamir, sag ventrikilU ki¢uk olan vakalara ise ileri
yaslarda Fontan ameliyati yapilir (21).

2.D.c. Trikuspit Atrezisi

TrikUspit atrezisi, trikUspit kapagin yoklugu ile karakterize, siyanotik
konjenital kalp hastalgidir (22). Tum sistemik ven6z donus ASD veya foramen
ovale yolu ile direkt olarak sag atriyumdan sol atriyuma geger (11).

Hastalarda siyanoz, polisitemi, parmaklarda ¢omaklasma, hipoksik
ndbetler, takipne gorilebilir (22). Duktus arteriyozusun kapanmasi sonucunda
2-3 haftalik yenidoganlarda ciddi hipoksi ataklari, hatta 6lum goéralur.

Telede hastalarin gogunda kalp kuguktur, pulmoner kan akimi artmis
tiplerde ise kardiyomegali saptanir. EKG’de sol QRS aksi, sol ventrikil
hipertrofisi vardir (9).

Siddetli  siyanozu olan yenidogan hastalar cerrahi olarak
aortopulmoner sant prosedurt yapilana kadar yeterli pulmoner akimin

saglanmasi igin prostaglandin E1 inflizyonu ile desteklenir. Yeterli ASD yoksa
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acilen septostomi uygulanir. Bu tip palyatif yontemlerle yasatilan hastalara bir
kac sene icinde duzeltici ameliyatlar uygulanir (2,11).

2.D.d. Buyuk Arter Transpozisyonu

Blyuk arter transpozisyonu (BAT) sik gorllen konjenital kalp hastaligi
olup, tim konjenital kalp hastaliklarinin %3-5’ini olusturur (11). Yenidogan
bebeklerde en sik siyanoza neden olan konjenital kalp hastaligidir. Diyabetik
anne cocuklarinda ve erkeklerde 2-3 kat daha fazla goérular (21). Tam
transpozisyonda aorta dnde ve pulmoner arterin saginda yer alir. Pulmoner
arter arkada yerlesmistir ve sol ventrikilden ¢ikar. Vlcuttan gelen desature
kan kalbin sag tarafindan uygunsuz bir sekilde yine aortaya ve vicuda geri
gonderilirken, oksijenlenmis pulmoner ven6z donus ile kan kalbin sol tarafina,
sonra yine dogruca akcigerlere gitmektedir (11).

Dogumdan hemen sonra belirgin siyanoz ortaya ¢ikar. Genis VSD’si
olan hastalarda siyanoz hafiftir. Yenidoganda siyanoz ile birlikte solunum
sikintisi, asidoz vardir ve hizla kalp yetersizligi gelisir. Midahale edilmeyen
bebekler ilk glinler veya haftalar iginde kaybedilir (21).

Telede kalp blyuk, yan yatmis yumurta seklinde, st mediasten dar,
akciger damarlanmasi normal veya artmigtir. Eko kesin tani yontemidir. Kalp
kateterizasyonu ve anjiyografi genellikle tedavi amagli balon atriyal septostomi
ve switch prosedliri Oncesinde anatominin degerlendiriimesi icin yapilir
(23,24).

intakt ventrikiiler septumlu hastalarda duktal diizeyde karisimin
saglanmasi igin PGE1 verilmelidir. Arteriyel oksijen saturasyonu %60’in
altinda ise atriyal septostomi yapilmalidir (21). Cerrahi olarak ilk 2 hafta icinde
“arteriyel switch” (Jatené) ameliyati tercih edilmektedir (2).

2.D.e. Total Anormal Pulmoner Ven6z Dénus Anomalisi (TAPVD)

Pulmoner venlerin anormal gelisimi sonucunda pulmoner vendz kan,
parsiyel veya total olarak, sistemik dolagsima drene olur (11). Konjenital kalp
hastaliklarinin % 1-2’sini olusturur (25). Sol atriyum ile pulmoner vendz dénus
arasinda iligki yoktur. Pulmoner venlerin drene oldugu yere gore suprakardiyak
(%50), kardiyak (%25), infrakardiyak (%20), miks tip (%5) olmak Uzere dort tipi
vardir (11).
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TAPVD’nin klinik bulgulart vendz sistemde obstruksiyon olup
olmamasi ile iligkilidir. Eger pulmoner vendz donuste obstriksiyon var ise,
siddetli pulmoner konjesyon ve pulmoner hipertansiyon geligir; cerrahi
yapillmaz ise hastanin durumu hizla koétulesir. Obstriksiyon yoksa klinik
bulgular ¢ok agir degildir, 5-6 aydan sonra ortaya ¢ikar (11).

Telede yenidogan hastalarda pulmoner 6dem ve kuguk kalbin tipik
goérunumu saptanir. Daha buyUuk c¢ocuklarda genis suprakardiyak golge
gorulebilir. Bu golge kalbin sekli ile beraber kardan adam gorinumunu verir.

TAPVD cerrahisi infantii donemde yapilir. Cerrahi hemen
yapilamayacaksa oksijenizasyonu saglamak igin Ekstrakorporeal membran
oksijenizasyonu (ECMO) gerekebilir. Cerrahi olarak pulmoner vendz sistem
direkt olarak sol atriyuma baglanir, ASD kapatilir ve sistemik venéz dolasim ile
ilgili her tarla yan dolagim iptal edilir (11).

2.D.f. Trunkus Arteriyozus

Trunkus arteriyozusta kalpten tek bir arteriyel damar gikar ve sistemik,
pulmoner ve koroner dolasimi saglar. Hastalarda her zaman VSD vardir.
Koroner arter anomalileri siktir (11).

Klinik bulgular pulmoner kan akimi miktarina ve trunkal kapak
yetersizliginin derecesine baghdir (19). Dogumdan itibaren siyanoz vardir.
Dogumu izleyen haftalar icinde kalp vyetersizligi gelisir. Sik akciger
enfeksiyonu, ¢abuk yorulma, dispne, buyime gelisme gerilidi ile birlikte hizla
PH ve Eisenmenger Sendromu geligir (9).

Anjiyografi trunkus ateriyozusu ve pulmoner arter dallarinin ¢iktigi
yerleri daha net bir sekilde gosterebilir (9,11).

Hastalarin ¢gogunda yasamin ilk birka¢c haftasinda kalp yetersizligi
gelisir. Tani konuldugunda duzeltici cerrahi tedavi ilk 3 ayda yapiimahdir
(9,11).

2.D.g. Tek Ventrikiil

iki atriyumun da ayni ventrikiile agilmasi, diger ventrikiliin rudimenter
olup VSD araciligi ile ana ventrikul ile iligkili olmasi ile karakterizedir (9).
Vakalarin %65-78‘inde sol ventrikul tipi izlenirken, %10-15’'inde sag ventrikil

tipi, %10-20 vakada hem sag, hem sol ventrikiul 6zelligi gosteren ventrikul tipi
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izlenir (11). Buyuk arterlerin malpozisyonu (BAM) olgularin %85’inde vardir.
Pulmoner stenoz veya pulmoner atrezi siktir(11).

Hastalarda en 6nemli semptom, dogumdan sonra izlenen siyanozdur.
Sonraki dénemlerde, takipne, dispne, senkop, blyume geriligi, tekrarlayan
akciger enfeksiyonlari gorulebilir (11).

Telede pulmoner kan akiminin arttigi durumlarda kardiyomegali ve
pulmoner damarlanma artmistir. Pulmoner kan akimi normal veya azalmis
oldugu vakalarda kalp boyutlari normal ve pulmoner damarlanma normal veya
azalmistir (22).

Egder PS siddetli ise, modifiye Blalock-Taussig santi yapilarak yeterli
pulmoner akimin saglanmasina calisilir (11). Duzeltici cerrahi ydntemler
olarak, ventrikiler septasyon, Fontan operasyonu ve modifikasyonlari
uygulanmaktadir (2).

2.D.h. Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Mitral kapak ve aort atrezisi, asendan aortanin hipoplazisi ile
karakterize, 6lumcul, nadir gorllen bir anomalidir (11). Yenidogan déneminde
sag ventrikil hem pulmoner dolagsimi hem de PDA yolu ile sistemik dolagimi
saglar. Duktus arteriyozusun kapanmasi ile sistemik hipoperfuzyon sonucu
sok ve asidoz geligir. Dogumdan sonra var olan solukluk ve siyanoz giderek
agirlasir (11).

Telede kardiyomegali ¢ok hizli gelisir ve pulmoner damarlanma
artmigtir.

Cerrahi girisim 6ncesi duktusu agik tutmak icin PGE1 inflUzyonu yapilir.
Kalp yetersizligi, sok ve asidoz tedavi edilir. Cerrahi tedavide Norwood
ameliyati uygulanir. Prognoz kétudur (9,11).

2.D.1. Gift Cikigh Sag Ventrikul

Aorta ve pulmoner arterin sag ventrikilden ¢ikmasi ile karakterizedir.
Sol ventrikdl ¢ikisi VSD aracilidi ile olur (11).

Telede kardiyomegali ve pulmoner vaskilaritede artig, PS var ise
pulmoner vaskularitede azalma ve sag ventrikdl hipertrofisi saptanir (9).

Tedavide kalp yetersizligi tedavisi, infektif endokardit profilaksisi

verilmelidir. PS ile birlikteyse 1 yasindan 6nce diizeltme ameliyati yapilir. BAT
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ile birlikte ise infantil donemde “pulmoner banding”, ge¢ cocukluk doneminde
tam duzeltme yapilir (11).

2.D.i. Ebstein Anomalisi

Sag ventrikul icindeki triklspit kapadin daha asagi, yani apekse yakin
yerlesmesidir. TrikUspit yetersizligi nedeniyle sag atriyum genistir.
Hemodinamik bozukluklar trikispit yetersizliginin derecesi, fonksiyonel sag
ventrikllin boyutu ve foramen ovaleden gegen sag-sol santin buyudkligine
baghdir (11).

Birgok hastada semptomlar hafif olup addlesan veya erigkin yaslarina
kadar bulgu vermeyebilir. Yorgunluk, bas donmesi ve disritmiler sonucu ortaya
cikan carpinti ile bagvurabilirler. Siyanoz ve polisitemi vardir (11).

Telede sag atriyum blydmesi nedeniyle olan kalp buyUklagu, hafif
biyUmeden masif kutu gseklinde kardiyomegaliye kadar degiskenlik
gosterebilir. EKG’de sag dal blogu gorulur (11).

Orta derecede Ebstein anomalisi olan hastalar erigskin yasa kadar
gelebilirler (11).

2.E. Diger Konjenital Kalp ve Vaskiiler Malformasyonlar

2.E.a. Sag Arkus Aorta

Arkus aorta saga dogru yonlenir ve aortanin vertebral kolonun sag
tarafindan asagi indigi durumlara genellikle baska kalp hastaliklari da eslik
eder. Fallot tetralojili hastalarin %20’sinde ve siklikla trunkus arteriyozuslu
hastalarda saptanir (2,11).

2.E.b. Koroner Arter Anomalileri

Nadir gorulen anomalilerdir. Sol koroner arterin pulmoner arterden
cikmasi (ALCAPA) durumunda sol ventrikil miyokardi besleyemez ve basta
kardiyomiyopati, ardindan enfarktus ve fibrozis gelisir. Telede kardiyomegali
saptanir. Kalp kateterizasyonu tani koydurucudur. Tedavi edilmez ise ilk 6 ay
icinde olumle sonuglanir. Prognoz kotuduar (2,11).

2.E.c. Heterotaksiler

Baslica iki sekilde gorulur. Sag izomerizm (aspleni sendromu);
morfolojik olarak iki sag atriyum, Ug¢ loblu iki sag akciger, orta hatta yerlesmis

karaciger ve dalak yoklugu ile karakterizedir. Birgok agir kardiyak anomali eslik
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eder. Sol izomerizm (polispleni sendromu); morfolojik olarak iki sol atriyum, iki
loblu iki sol akciger, inferior vena kavanin intrahepatik bolimunun yoklugu ve
cok sayida kiiciik dalak ile karakterizdir. intrakardiyak patolojiler sag

izomerizme goére daha hafif ve seyrektir (9).

3. Uriner Sistem Anomalileri

3.A. Tanim ve Siniflama
Bobrek ve Uriner sistemin konjenital anomalileri en sik gorulen

konjenital organ malformasyonlaridir ve 1000 dogumda 0,3-1,6 oraninda
gorullr (26,27). Tum yenidogan anomalilerinin %17,3’Gn0, yenidogan 6lUm
nedenlerinin %20’sini, tim gebeliklerin %0,65’ini Uriner sistem anomalileri
(USA) olusturur (28). Bu defektlerin gelismesinde genetik faktorler, cevresel
nedenler (radyasyon), anneye ait nedenler arasinda gebelikte,
polihidroamnioz, oligohidroamnioz goérulmesi, blyltk plasenta varlgi,
organogenez doneminde alinan teratojenik ilaglar, enfeksiyon (6zellikle
rubella) hipoglisemi ataklari varligi sayilabilir. Fetuse ait ise fetal asfiksi, zorlu
dogum, Oykusl, gobek arterinin tek olmasi, ailede Uurogenital sistem
anomalilerinin sik olmasi bu anomalilerin sik goérilme sebepleri arasindadir.
Uriner sistem anomalilerinin bir bélimi  klinikk 6énem tasimayan minor
anomaliler olmakla birlikte bir bolumul ise erken cerrahi girisim gerektiren
bozukluklardir (29).

Konjenital bobrek ve Uriner sistem anomalilerinin birgogu sporadik ve
izole Uriner sistem anomalileri olmakla birlikte, bir sendromun pargasi olarak
da gorulebilirler. Tek gen hastaliklari da bobrek ve uriner sistemde konjenital
anomaliye yol acgabilir; aile dykusinde benzer olgular saptanabilir (30,31).

Uriner sistemin anomalileri genellikle sessiz seyrederler (29). Fakat
tekrarlayan uriner sistem enfeksiyonlari, hipertansiyon ve bobrek yetersizligine
yol agabilirler (32,33). Cocuklarda son dénem bdbrek yetersizliginin %30-
50’sini konjenital Uriner sistem anomalileri olusturmaktadir (34,35). Bobrek ve
uriner sistemin konjenital anomalileri Ust Uriner sistem (bdbredin konjenital
malformasyonlari) ve alt Uriner sistem anomalileri (toplayici sistem, mesane ve

uretra anomalileri gibi) olarak iki gruba ayrilabilir.
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3.B. Konjenital Kalp Hastaliklarina Eslik Eden Uriner Sistem
Anomalileri

3.B.a. Bilateral Renal Agenezi

insidansi 5000 dogumda 1'dir (36,37). Erkek cocuklarda daha sik
gorulur. Cogunlukla gocuklar 6l dogar veya dogumdan kisa sure sonra
pulmoner hipoplazi nedeniyle dlurler. Yenidoganlarin %20’sinde Potter fenotipi
vardir (38).

3.B.b. Tek Tarafli Renal Agenezi

insidansi otopsi serilerinde 1/1000, siit gocuklarinda 1/2900 oraninda
bildirilmistir (39,40). Cogunlukla asemptomatiktir. Cogunlukla diger konjenital
anomalilerin degerlendiriimesi sirasinda saptanir. Tek umblikal arteri olan
yenidoganlarda daha sik gorilir. Kontralateral bdbrekte enfeksiyon,
hidronefroz ve tas sikligl artar. Prognoz kontralateral bobredin fonksiyonel
durumuna baglidir (38).

3.B.c. Renal Hipoplazi

Bobreklerin yapisal olarak normal fakat kiiglk oldugu, daha az nefron
ve kalikslerin oldugu durumdur (38). Diger malformasyonlar eglik etmiyorsa
asemptomatik olabilir. Bilateral hipoplazide bobrek yetersizligi ve hipertansiyon
gelisebilir (31).

3.B.d. Cogul Bobrek

Uglincti bir bobregin varligi nadir gérilir. Ultrasonografi ile tanisi
konulabilir (38).

3.B.e. Hidronefroz

Hidronefroz, renal kalikslerin ve pelvisin genislemesidir. Ureteropelvik
bilegske veya daha distalinde Uriner sistemdeki obstruksiyonlara bagli gelisir
(38).

3.B.f. Ureteropelvik Bilegke Darhg:

Cocukluk ¢aginin en sik obstriktif lezyonudur. Genellikle intrinsik bir
darlik sonucu olugur ve hidronefroza neden olur. Erkeklerde daha sik gorulur.
Olgularin %60’'iInda sol taraftadir (38). ipsilateral vezikolretral reflii eslik
edebilir (41).
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3.B.g. Multikistik Displastik Bobrek

Bobregin kistlerle yer degistirdigi, fonksiyon gostermedigi konjenital bir
durumdur. insidansi 1/2000'dir. Genellikle tek taraflidir ve kalitimsal degildir.
Yenidoganda abdominal kitlenin en sik nedenidir. Multikistik bobrege siklikla
kontralateral bobrek ve Ureter anomalileri eslik eder (38).

3.B.h. infantil Polikistik Bobrek Hastalg

Nadir gorilen, otozomal resesif gegisli bir hastaliktir. Konjenital
hepatik fibroz ve safra kanali anormallikleri eslik eder. Yasam sureleri ¢ok
kisadir. Diger organlarda kistler gorilmez (42).

3.B.1. Otozomal Dominant Polikistik Bobrek Hastaligi

En sik gorulen kaltsal bobrek hastaligidir. Son donem bobrek
yetersizligi olgularinin %8-10'undan sorumludur. Diger sistemlere ait baska
patolojiler de gorulebileceginden sistemik bir hastalik olarak kabul edilir. Erken
yaslarda asemptomatik olabilir. Yas ilerledikge semptomlarin goralme sikhgi
artar. Agri ve hematuri en sik gorulen klinik bulgulardir.

3.B.i. Renal Flizyon

Bobreklerin birlesik oldugu durumlari belirtir. En sik atnali bobrek
seklinde goralur. At nali bobrek 1/400-600 oraninda ve erkeklerde daha sik
gOralur. Turner sendromunda daha sik olmakla birlikte, bazi sendromlarla
birliktelik olabilir. Siklikla asemptomatiktir (31,43).

3.B.j. Ektopik Bobrek

Ektopik bobrek, bdbregin olmasi gereken lokalizasyonunun diginda
olmasidir. En sik pelvis girisi ya da pelviste gorullr. Asemptomatik olabilir veya
%20-30 oraninda vezikoureteral refli (VUR) saptanir (38,44).

3.B.k. Rotasyon Anomalileri

Rotasyon anomalileri nadiren bdbrek hastaliklarina yol agar.
inkomplet, asiri, ters sekilleri vardir. Uretero-pelvik darliga, renal damarlar ve
pelvis anatomisinde degisiklige neden olabilir (38).

3.B.l. Mediiller Siinger Bobrek

Distal toplayici tubdllerin genislemesi ile karakterize konjenital,

otozomal resesif bir hastaliktir. Siklikla bilateraldir. TUbullerde idrar akiminin
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zorlagsmasi sonucu renal tas ve tekrarlayan enfeksiyonlar goralur. Enfeksiyon
ve tas olusmussa semptomatik olur (42).

3.B.m. Ureter Duplikasyonu

Ureterin en sik dogumsal anomalisidir ve otopsilerde 1/125 siklikta
gorilir. Kadinlarda daha siktir ve %40 bilateraldir. Ust poll drene eden Ureter
alt polu drene edene gore her zaman trigonda asagiya ve mediale agilir. Renal
pelvis bifid olabilir, Gst ve alt polleri ayri ayri drene edip daha sonra tek Ureter
olusturacak sekilde birlesebilirler. Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonuna neden
olur (38).

3.B.n. Ektopik Ureter

Ektopik Ureter, Ureterin mesane boynu veya mesane disinda
sonlanmasidir. Ureter kiz gocuklarda vajene veya uriner sfinkterin distaline
acllarak inkontinansa, erkek ¢ocuklarda vesikula seminalis veya epididime
acilarak tekrarlayan enfeksiyonlara yol agabilir (38).

3.B.o. Ureterosel

Terminal Ureterin mesaneye acildigi yerdeki kistik dilatasyonudur.
Kizlarda daha sik gorulur. Kizlarda hemen her zaman Ureteral duplikasyon ile
iligkilidir. Rastlantisal olarak saptanabilir (38).

3.B.6. Bobregin Vaskuler Anomalileri

Tek renal arter ve ven, aberan damar seklinde olabilir. Aberan
damarlar hidronefroza ve tikanikliga yol agabilir. Aksesuar damarlar, multipl
damarlanma, renal arter anevrizmasi, arteriyo-venoz fistuller nadir gorulen

damarsal anomalilerdir (42).
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GEREG VE YONTEM

Uludag Universitesi Tip Fakultesi 11.11.2015 tarihli ve 52588837-
000/604 nolu etik kurulu karari ile Cocuk Kardiyolojisi Poliklinigi'nde tani
konulup, takip edilen ve izlemde kalp kateterizasyonu ve anjiyokardiyografi
yapilan olgular calismaya alindi. Bu hastalarin sineurografik goruntileri
retrospektif degerlendirilerek, eslik eden sessiz Uriner sistem anomalilerinin
sikhgi, dagilimi ve 6zelliklerinin belirlenmesi amaclandi.

Calismaya Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’'nda Ocak 1995-Ekim 2015
tarihleri arasinda tani ve tedavi amagcl yapiimis olan 2022 anjiyokardiyografi
isleminden elde edilen sinelrografik goéruntiler dahil edildi. Kalp
kateterizasyonu ve anjiyokardiyografi yapilan hastalarin ad ve soyadlari,
protokol numaralari, islemlerin uygulandigi tarihteki hasta yaslari ve vucut
agirhiklari, anjiyokardiyografi bulgulari anjiyokardiyografi rapor kayitlarindan,
ultrasonografi sonuglari, eslik eden nonkardiyak anomalileri hastane
kayitlarindan alindi. Hastane kayitlarinin kullanilabilmesi i¢in Radyoloji
Anabilim Dal’'ndan ve Cocuk Saglhgi ve Hastaliklari Anabilim Dali Akademik
Kurulu’'ndan izin alindi. Calismaya alinan hastalara herhangi bir islem
yapiimadi.

Kalp hastaliklari 5 ana gruba ayrilarak degerlendirildi.

1- Siyanotik (Fallot tetralojisi, BAT, CCSV, TAPVD, tek ventrikil,

ebstein anomalisi),

2- Asiyanotik soldan saga santh (VSD, ASD, PDA, AVSD),

3- Asiyanotik stenotik (AS, PS, AK),

4- Kompleks (trikispit atrezisi, pulmoner atrezi, mitral atrezi, tek

ventriktl+PS, trunkus arteriyozus),

5- Diger kalp hastaliklari.
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Uriner sistem anomalileri yerlesim yerine gére 4 gruba ayrildi ve kalp
hastaliklari ile Uriner sistem anomalilerinin yerlesim yeri arasindaki iligki
incelendi:

1

2

3

4- Diger.

Sag taraf yerlesimli,

Sol taraf yerlegimli,

Bilateral,

Uriner sistem anomalileri klinik énemine gére iki gruba ayrildi. Renal
agenezi, hidronefroz, hidroureteronefroz, ureteropelvik darlik, Greteral darlik
olan hastalar klinik olarak 6nemli gruba alindi. Pelvikalisiyel dilatasyon,
rotasyon anomalisi, ektopik bébrek, pitozis gibi diger Uriner sistem anomalileri
olan hastalar klinik olarak dnemsiz grupta degerlendirildi. Klinik 6nemi olan
uriner sistem anomalilerinin sikligi belirlenerek sineurografik degerlendirmenin
Onemi vurgulandi.

Calismaya alinan hastalarin ultrasonografi kayitlari incelendi.
Sinedrografik  goérlintllerle  ultrasonografi  sonuglari  karsilastirilarak
sineurografik degerlendirmelerin patolojileri saptama dogruluk duzeyi

arastinidi.

ISTATISTIK

Calismanin istatistiksel analizleri “SPSS 22,0 for Windows” istatistiksel
analiz paket programinda yapildi. Degiskenler arasinda iligki olup olmadiginin
testi icin, ele alinan gruplama degdiskeni olan kardiyak hastalik siniflandirma
degiskeninin kategorik (nominal) olgekli olmasi ile birden fazla kategoride
olmasi sebebiyle (asiyanotik soldan sagda santli, siyanotik, asiyanotik stenotik,
kompleks ve diger) ve test degiskeni olarak ise ele alinan yas ve agirlik
degiskenlerinin ise oransal (scale) Olgekli olmalarindan dolay! gruplar arasi
farkhliklari test eden One-Way ANOVA testi uygulanmigtir. Cinsiyet
degiskeninin kategorik (hominal) élgekli olmasi nedeniyle de farkin testi igin ki-
kare bagimsizlik testi uygulanmistir.

23



Uludag Universitesi, Tip Fakiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dalr’'nda,

1995-2015 yillari

incelendigi galismamizda olgularin 261’inde (%12,9) Uriner sistem anomalisi
tespit edildi. Hastalarin 148’ini (%56,7) erkek, 113’U4nu (%43,3) kiz hastalar
olusturdu. Kalp hastaliklarinin cinsiyet dagilimi Tablo 3’te gdsterilmistir.
Yapilan ki-kare analizi sonucunda cinsiyet ile birlikte Grogenital anomalisi olan

kardiyak hastalik siniflandirmasi degiskenleri arasinda anlamli bir iligki

BULGULAR

bulunmamistir (p (0,090) = 0,05 ).

arasinda anjiyokardiyografi

yapilan 2022 hastanin

Tablo-3: Calisma Grubumuzda Yer Alan Hastalarin Cinsiyet Dagilimi

Sayi

Kardiyak Hastalik P (DT?;?"

Siniflandirma ; AP
Istatistigi)

Kiz Erkek

Asiyanotik Soldan

Saga Santh 53 49

Siyanotik

y 5 3

Asiyanotik Stenotik 20 42 0,090

Kompleks 28 42

Diger 7 12

Toplam 113 148

Degerlendirilen hastalarin yas ve agirhk Ozellikleri ile ortalamalari

Tablo 4, Tablo 5 ve Tablo 6'da gosterilmistir.
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Tablo-4: Calismamizdaki Hastalarin Yas istatistikleri

Yas
Kardiyak Hastalik Ortalama Standart P Degeri
Sayi L (Test

Siniflandirma Deger Sapma istatistigi)
Asi tik Sol

siyanotik Soldan 102 3,456 4,10055
Saga Santh
Siyanotik 8 6,1288 5,20878
Asiyanotik Stenotik 62 5,4266 4,86439 0,142
Kompleks 70 3,2879 4,45623
Diger 19 8,0426 6,25991
Toplam 261

Tablo-5: Calismamizdaki Hastalarin Agirlik Istatistikleri
Agirhik

Kardiyak Hastalik Ortalama Standart P Degeri
S Sayi < (Test

iniflandirma Deger Sapma istatistigi)
Asiyanotik Soldan
Saga Santl 102 14,977 12,5962
Siyanotik 8 18,112 11,2346
Asiyanotik Stenotik 62 19,102 13,8115 0,280
Kompleks 70 12,900 10,5812
Diger 19 28,658 20,2221
Toplam 261
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Yas ile kardiyak hastalik siniflandirmasi degigkenleri arasinda anlamli
bir iliski bulunmamigtir (p (0,142) = 0,05 ). Ayni sekilde agirlik ile kardiyak
hastalik siniflandirmasi dediskenleri arasinda da anlamli  bir iligki
bulunmamistir (p (0,280) = 0,05 ).

Tablo-6: Calismamizdaki Hastalarin Cinsiyete Gore Yas ve Agirlik

Ortalamalari
Say| Ya§ Aglrllk
Cinsiyet
Erkek 148 4,94 18,01
Genel 261 4,47 16,47

Uriner sistem anomalisi (USA) saptanan 261 hastanin 102’sinde
(%39,1) asiyanotik soldan saga santli, 62’sinde (%23,8) asiyanotik stenotik,
8’inde (%3,1) siyanotik, 70’'inde (%26,8) kompleks, 19'unda (%7,3) diger kalp
hastaliklari vardi. Calismamizda yer alan kalp hastaliklarinin siniflandirmasi

ve dagilimi Tablo 7’de gosterilmistir.

Tablo-7: Calismamizda Yer Alan Kalp Hastaliklarinin Siniflandirmasi

Kardiyak Hastalik Sayi (%)
Asiyanotik Soldan Saga 102 39,1
Santl

Siyanotik 8 3,1
Asiyanotik Stenotik 62 23,8
Kompleks 70 26,8
Diger 19 7,3
Toplam 261 100,0
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Anjiyokardiyografi sirasinda saptanan uriner sistem anomalileri klinik
onemine gore iki gruba ayrilarak incelendiginde 167 hastada (%64) klinik
olarak 6nemsiz, 94 hastada (%36) klinik olarak énemli Uriner sistem anomalisi
oldugu bulundu. Tablo 8'de Uriner sistem anomalilerinin klinik 6nemine goére

dagilimi gosterilmistir.

Tablo-8: Klinik Onemine Gére Uriner Sistem Anomalilerinin Dagilimi

Uriner Sistem Anomalileri Sayi (%)

Klinik olarak 6nemsiz 167 64,0
Klinik olarak énemli 94 36,0
Toplam 261 100,0

Calismaya alinan 261 olgunun Uriner sistem anomalileri
incelendiginde; olgularin 89’unda (%34,1) pelvikalisiyel dilatasyon goéruldu ve
bu oran galisma grubumuzdaki hastalarda en fazla gdzlenen USA olarak
kaydedildi. Diger anomaliler; renal agenezi 31 hastada (%11,9), ¢ift toplayici
sistem 24 hastada (%9,2), rotasyon anomalisi 18 hastada (%6,9), hidronefroz
17 hastada (%6,5), pitozis 17 hastada (%6,5), ektopik bobrek 16 hastada
(%6,1), hidrolUreteronefroz 13 hastada (%5), Ureteropelvik darlik 10 hastada
(%3,8), diger uriner sistem anomalileri %10 oraninda goéruldid. Tablo 9'da
galisma grubumuzda yer alan hastalarin USA dagilimi gosterilmistir.
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Tablo-9: Calisma Grubunda Yer Alan Hastalarin USA Dagilimi

Uriner Sistem Anomalileri g:;t; (%)
Pelvikalisiyel Dilatasyon 89 34,1
Renal Agenezi 31 11,9
Cift Toplayici Sistem 24 9,2
Rotasyon Anomalisi 18 6,9
Pitozis 17 6,5
Hidronefroz 17 6,5
Ektopik Bébrek 16 6,1
Hidrolreteronefroz 13 5,0
Ureteropelvik Darlik 10 3,8
Ureterlerde Genigleme 9 34
Ureteral Darlik 5 1,9
Mesanede Divertikdil 4 1,5
Mesane Rotasyon Anomalisi 2 0,8
Bobrek Ust Kalikslerinde Hipoplazi 1 0,4
Ektopik Ureter Agzi 1 0,4
Nefrektomi 1 0,4
Pelvikalisiyel Darlik 1 0,4
Gift Bobrek 1 0,4
Mesane Rotasyon Anomalisi 1 0,4
Toplam 261 100
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Uriner sistem anomalileri yerlesimine gére 4 gruba ayrildi. Anatomik
yerlesimine gore sol taraf Uriner sistem anomalisi 97 hastada (%32), sag taraf
uriner sistem anomalisi 113 hastada (%43,3), bilateral Uriner sistem anomalisi
34 hastada (%13), diger Uriner sistem anomalileri 17 hastada (%6,5) saptandi
(Tablo 10).

Tablo-10: Uriner Sistem Anomalilerinin Yerlesim Yerlerine Gore Dagilimi

Yerlesim Yeri Sayi (%)
Sol 97 37,2
Sag 113 43,3
Bilateral 34 13,0
Diger 17 6,5
Toplam 261 100,0

Kardiyak anomaliler ile Uriner sistem anomalilerinin yerlesim yerleri
arasindaki iligkiye bakildiginda kompleks kardiyak hastaligi olan hastalarda sol
taraf uriner sistem anomalilerinin daha sik oldugu gérulurken, diger kardiyak
anomalileri olan hastalarda sag taraf Uriner sistem anomalilerinin daha fazla
goruldugu saptandi (Tablo 11).
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Tablo-11: Kalp Hastaliklarina Eslik Eden Uriner Sistem Anomalilerinin

Yerlesim Yerlerinin Dagilimi

Kardiyak Hastalik Uriner Sistem Anomalileri Yerlegimi Toplam
Siniflandirmasi

Sol Sag Bilateral Diger
Asiyanotik Soldan Saga 39 44 10 9 102
Santli
Siyanotik 2 5 0 1 8
Asiyanotik Stenotik 20 28 10 4 62
Kompleks 33 25 10 2 70
Diger 3 11 4 1 19
Total 97 113 34 17 261

USA saptanan hastalarin ultrasonografi kayitlari incelendi. Calismaya
alinan 261 hastanin 72’sine (%27,5) US incelemesi yapildidi, 131 hastaya
(%50,2) US incelemesinin yapilmadigr goruldi. Olgularin 58’inin (%22,2)
kayitlarina ulagilamadi. Ultrasonografi yapilmis olan hastalarin 46’sinin
(%63,8) US sonucunun sineurografi sonucu ile uyumlu, 26’sinin (%36,2) US

sonucunun normal oldugu saptandi (Tablo 12).

Tablo-12: Calismadaki Hastalarin US Sonuglari

US sonucu Sayi (%)
Uyumlu 46 63,8
Normal 26 36,2
Total 72 100,0

30



Calismamizdaki hastalarin 12’sinde eslik eden bir sendrom vardi.
Olgularimizin 5’'inde Williams sendromu, 2’sinde DiGeorge sendromu, 1’inde
Holt-Oram sendromu, 71’inde Frasier sendromu, 1’'inde Marfan sendromu,
1’'inde Noonan sendromu oldugu goérulda.

Hastalarin 21’'inde eslik eden anomaliler bulunmaktaydi. Olgularin
6’sinda gastrointestinal sistem anomalisi, 6’'sinda goz-kulak-yliz anomalisi,
2’sinde genital anomali, 2’sinde diger sistemlere ait anomaliler, 1’'inde kas-

iskelet sistemi anomalisi, 4’'inde multipl anomaliler saptandi.
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TARTISMA VE SONUG

Pediatrik kardiyolojide sik ve yaygin olarak tani ve tedavi amacli
kullanilan invaziv bir yontem olan anjiyokardiyografi sirasinda elde edilen
sinedrografik goruntulerle kalp hastaliklarina eslik eden, sessiz seyirli Uriner
sistem anomalilerinin tanilarinin konulmasi mumkundur.

Konjenital kalp hastaliklarina siklikla nonkardiyak malformasyonlar
eslik etmektedir. Bobrek ve Uriner sistem anomalileri bu grupta énemli bir yer
tutmaktadir. Iki sisteme ait dogumsal anomalilerin birlikte gérilme oranlari
literatirde degisik oranlarda bildiriimektedir. Kalp hastaliklarina eslik eden
uriner sistem anomalileri genellikle sessiz seyirlidirler. KKH bulunan
cocuklarda eslik eden Urogenital sistem anomalilerinin sikhigi cesitli serilerde
%4-23,1 olarak bildirilmigtir (4).

Genis bir otopsi serisinde KKH'li gocuklarin %25'inde eslik eden USA
saptandigi bildiriimektedir. Ulkemizden bildirilen 305 olgunun incelendigi bir
otopsi serisinde ise KKH bulunan ¢ocuklarda eslik eden Urogenital sistem
anomalisi sikh@r %15,1 olarak bildirilmistir (45).

Calismamizda, sinelrografilerde saptanan kalp hastaliklarina eslik
eden Uriner sistem anomalileri orani %12,9 olarak bulunmustur. Literatirdeki
calismalar incelendiginde sineiirografilerde USA saptanma sikli§i %7,7-18,6
oldugu, bizim c¢alismamizda da literatirle benzer oranda goraldugu
saptanmistir. Cil ve ark. (46) vyaptklari c¢alismada 295 hastanin
anjiyokardiyografi sonrasinda degerlendirilen sinelrografik goérintilerinde
%18,6 oraninda USA saptanmistir. Levin ve ark. (47) yaptig bir calismada
anjiyokardiyografi igslemi sirasinda yapilan sineurografik incelemelerde 260
olgunun %7,7’sinde USA saptanmigtir. Anjiyokardiyografi yapilan 434 olgunun
incelendigi Pradat ve ark. (48) yaptigi bir galismada sinetirogram kayitlari
incelenmis ve 70 (%16,1) olguda sessiz USA oldugu goriimustir. Baska bir
calismada 680 hastanin sineiirografileri incelenmis, 49'unda (%7,2) USA
saptanmistir (49). Ulkemizde yapilan bir galismada anjiyokardiyografi yapilmis
148 olgunun sinelirografi kayitlar incelendiginde 23’Gnde (%15) USA tespit
edilmistir (50). Hoffmann ve ark. (51) yaptigi ¢alismada, 115 hastanin
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sinedrografik goruntuleri incelenmig, hastalarin 104’Gnde optimal goruntileme
yapilmig, 17 hastada (%16,3) USA saptandigi bildirilmistir. Bagka bir
calismada 184 hastanin anjiyokardiyografi sonrasi alinan sineurografik
inceleme kayitlari degerlendiriimis, 184 hastanin 62’sinin (%33,7) goruntu
kalitesi, gaz, fekalom ve zayif opasifikasyon nedeniyle degerlendirme yapmak
icin uygun bulunmamig; sonradan yapilan incelemelerde bu 62 hastanin
ikisinde USA saptandigi rapor edilmistir. Bu ¢alismada 17 hastada (%10,2)
USA saptanmistir (52).

Calismamizda, en sik Uriner sistem anomalisi saptanan konjenital kalp
hastaligi grubunun asiyanotik soldan saga santli kalp hastaliklari (%39,1)
oldugu saptandi. Hoeffel ve ark. (49) yaptiklari calismada en sik USA
saptanan KKH’ler ventrikiler septal defekt, pulmoner stenoz ve Fallot tetralojisi
olarak bildirilmistir. Baska bir calismada da en sik USA saptanan KKH’ler
atriyal septal defekt, ventrikller septal defekt ve Fallot tetralojisi olmustur (47).
Ulkemizde yapilan bir ¢alismada  anjiokardiyografi yapilan hastalarin
sinelrografik gorintileri incelenmis, USA’nin en sik eslik ettigi konjenital kalp
hastaligi grubunun asiyanotik kalp hastaliklari oldugu bulunmustur (53).

Bizim calismamizda en sik saptanan USA, pelvikalisiyel dilatasyon
(%34,1) oldugu goraldu. Cil ve ark. (46) yaptiklari calismada en sik saptanan
driner sistem anomalisinin %25,5 oranla pelvikalisiyel dilatasyon oldugu
bildirilmigtir. Pradat ark. (48) yaptiklari ¢alismada benzer sekilde en sik
USA’nin %47,1 oranla pelvikalisiyel dilatasyon oldugu saptanmistir. Ulkemizde
yapilan bir galismada da pelvikalisiyel dilatasyonun sineurografilerde en sik
saptanan Uriner sistem anomalisi oldugu bildirilmistir (53).

Sineurografik goéruntuleri incelenen olgularimizin 94’tnde (%4,6) klinik
olarak 6nemli, 167’sinde (%8,2) klinik olarak 6nemsiz Uriner sistem anomalileri
saptandi. Bir calismada 450 hastanin anjiyokardiyografi sonrasi alinan
sinedrografik goéruntilerinde 9 hastada (%2) ciddi Uriner sistem anomalisi,
15'inde (%3,5) klinik olarak 6nemli olmayan USA saptanmistir (54). Bizim
calismamizda daha ylksek oranda klinik olarak énemli USA saptandid
goruldu. Bu farkin nedeni bu konuda daha 6nce de biri retrospektif, digeri

prospektif iki calisma yapmamiz nedeniyle verdigimiz énem ve farkindalik
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olabilir. Bu veriler, hastalarda ileride geligsebilecek morbiditeler
dugunuldugunde, artmis farkindaligin 6Gnemini ortaya koymaktadir.

Kardiyak anomalilere eglik eden Uriner sistem anomalilerinin yerlesim
yerlerine bakildiginda 113 olguda (%43,2) sag taraf USA oldugu ve kompleks
kardiyak hastaligl olan hastalarda sol taraf Uriner sistem anomalilerinin daha
sik oldugu goruldu. Literatirde benzer bir ¢alisma bulunamadi. Calismanin bu
yonunun pek dikkat cekmedigi anlasiimaktadir. Yapilacak daha genis c¢apli
calismalarla KKH'ler ile USA’larin yerlesim yerleri arasinda iligkinin olup
olmadigi ve nedenleri daha ayrintili belirlenebilir.

USA saptanan hastalarin hastane kayitlari incelenerek US sonuglari
kargilastirildi. Tum hastalarin kayitlarina ulasilamamakla birlikte 72 olguya
(%27,5) US incelemesi yapildigi ve bu olgularin 46’sinin (%63,8) US
sonuglarinin sinedrografi sonuglari ile uyumlu oldugu saptandi. Semizel ve ark.
(50) yaptiklari calismada sineiirografi sirasinda USA saptanan hastalar
sonrasinda renal ultrasonografi ile degerlendirildiginde sinelrografilerin dogru
tani orani %62 olarak saptanmistir. Bagska bir calismada sineurografik
goruntiler es zamanh yapilan renal ultrasonografik incelemelerle de
dogrulanmigtir. Calismanin yazarlari, yiksek riskli hasta grubunda renal
ultrasonografi yapilmasi gerektigini belirtmislerdir (52). Bizim ¢alismamizdaki
oran literatirdeki calismalarla paralellik gostermekle birlikte olgularin gogunun
US incelemesinin olmamasi, calismanin retrospektif olmasi nedeniyle tim
hastalara US incelemesi yapilamamis olmasi nedeniyle sineiirografinin USA
saptanmasindaki etkinligi konusunda net bir sonug¢ elde edilememigtir.
Sineurografinin ~ konjenital kalp hastaliklara eslik eden USA’lari
saptanmasindaki etkinliginin degerlendiriimesi igin, prospektif, daha genis
hasta sayilari ile yapilacak ¢alismalara ihtiyag vardir.

Kardiyak anomaliler bazi genetik sendromlarin birer parcgasi
olabilmektedir. Calismamizdaki hastalarin 12’sinde bir sendrom oldugu
goruldd. Olgularimizin 21’inde diger sistemlere ait konjenital anomaliler
bulunmaktaydi. Stoll ve ark. (55) yaptigi bir calismada konjenital kalp hastaligi
olan 4005 olgunun 1055’inde (%26,3) major anomali saptanmis ve KKH olan

hastalarin diger anomaliler agisindan rutin olarak taranmasi 6nerilmistir.
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Sonug olarak kalp hastaligi olan hastalarin birgogunda eslik eden
uriner sistem anomalisi bulunabilmektedir. Anjiyokardiyografi sirasinda
yapilacak sineurografik gortntileme ile klinik olarak sessiz seyreden uriner
sistem anomalileri tespit edilebilmesi mumkundur. Bu sayede tani alan
hastalarin tedavilerine erkenden baslanarak prognozlarinin iyilestiriimesi,
ileride gelisebilecek birtakim sorunlarin engellenmesi saglanacaktir. Ayrica
sinelrografik gérintilemenin rutin olarak yapilmasi ile elde edilecek tecrtibeler
sonucunda artan dogruluk oranlariyla birlikte, hastalara ek radyolojik inceleme
yapilmasi gereksinimi azalarak hastane is yuku azalacak ve ekonomimize

katkida bulunacaktir.
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EK-1: Kisaltmalar

AK Aort Koarktasyonu

ALCAPA Sol Koroner Arterin Pulmoner Arterden Cikmasi
AS Aort Stenozu

ASD Atriyal Septal Defekt

AVSD Atriyoventrikiler Septal Defekt

BAM Bayuk Arterlerin Malpozisyonu

BAT Buyuk Arter Transpozisyonu

BPV Balon Pulmoner Valviloplasti

CCSV Cift Cikisli Sag Ventrikal

ECMO Ekstrakorporeal Membran Oksijenizasyonu
EKG Elektrokardiyografi

Eko Ekokardiyografi

FT Fallot Tetralojisi

KKH Konjenital Kalp Hastaliklari

KKY Konjestif Kalp Yetersizligi

MS Mitral Stenoz

PDA Patent Duktus Arteriyozus

PGE1 Prostaglandin E1

PH Pulmoner Hipertansiyon

PS Pulmoner Stenoz

PVR Pulmoner Vaskuler Rezistans

TAPVD Total Anormal Pulmoner Vendz Donusg
USA Uriner Sistem Anomalileri

VSD Ventrikuler Septal Defekt

VUR Vezikoureteral Refll
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