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COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI AD

SABAH TOPLANTISI SUNUMU

PEDIATRIK KARDIYOLOJi BD

| Dr. Okan Tugral |




E.A.A.
24 gunltk
Erkek

Yakinma

v" Dudaklarda morarma

v" Huzursuzluk, cok aglama
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v" Dudaklarda, dilde ve tirnaklarda morarma

v" Huzursuzluk, cok aglama

v" Cocuk hekimine basvuru sonrasi yapilan fizik bakida
uflrim saptanmasi Uzerine tarafimiza yonlendirilmis.




Ozgegcmis-Soygecmis

36 GH NSVD ile 2.800 gram olarak dogmus

Prenatal-Natal-Postnatal donemlerde ek ozellik yok.

Ailede 30 yas oncesi ani 6lum oykusu yok.

Ailede KKH oykusu yok.

Anne-Baba arasinda akrabalik yok.




v Vicut sicakhgi: 36,3°C Nabiz: 142/dk
v SS: 30/dk SpO0,: %83
v'KB: 75/43 (56) mmHg

v  Agirhk: 3.250 gram (10-25 p), Boy: 50 cm (25 p)
v GD iyi. Aktif — hareketli. Biling acik.

v'S1-82 N. AFN +/+,

v'Dudaklarda, dilde ve tirnaklarda siyanoz

v'Sternum solu boyunca 3/6 siddetinde sistolik ejeksiyon
ufarama.

v'Diger sistem bakilari normal.



Hemogram

BKH: 12.300/mm3
MNS: 2.160/mm3

Hgb: 12,6gr/dl

Hct: %35

MCV: 81 fl

Trombosit: 265000/mm3

AFR
CRP: 0,14mg/dl

Biyokimya
KS:78 mg/dl

Ure: 11 mg/d|
Kreatinin: 0,4 mg/dl
AST: 37 IU/L

ALT: 20 IU/L

lyonlar: normal

PZ: 14,2 sn
INR: 1,08
APT/Z: 29,7 sn
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TELEKARDIYOGRAFI
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OLASI TANI(LAR)?

ILERI TETKIK?




Siyanotik dogumsal kalp hastaliklarinda
pulmoner damarlanmaya gore tanisal
degerlendirme

- Azalmis pulmoner damarlanma
— Fallot tetralojisi

— Trikuspit kapak anomalileri
* Trikuspid atrezisi
* Ebstein anomalisi
 Hipoplastik sag kalp
— Pulmoner atrezi
— Kritik pulmoner valvuler darlik (stenoz)
— Pulmoner stenozlu tek ventrikul

— Cift cikisli sag ventrikul (pulmoner stenozlu)



Siyanotik dogumsal kalp hastaliklarinda
pulmoner damarlanmaya gore tanisal
degerlendirme

- Artmis pulmoner damarlanma

— Buyuk arter transpozisyonu

— Total anormal pulmoner venoz donus anomalisi
— Trunkus arteriyoz

— Tek ventrikul (pulmoner stenozsuz)

— Trikuspid atrezisi (Tip Ic)

* Normal pulmoner damarlanma

— Arterio-ven0z pulmoner fistuller

— Sistemik venoz donus anomalisi



EKOKARDIYOGRAFI
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EKOKARDIYOGRAFI




Klinik Seyir

v'Ekokardiyografik incelemede

-Fallot Tetralojisi

-Atriyal septal defekt (sekundum-kuguk)




Takip plani

« Takipte en onemli faktor
ve yol gosterici bulgu

 Pulmoner darliqin
derecesi

— Fizik muayenede siyanoz
derecesi

— Comak parmak

— UfGrimn siddeti

— SpO2 dlgimu

— Hemogramda polisitemi
— Ekokardiyografi

K

=)




FALLOT TETRALOIJISI (TOF)

Increased Partial obstruction
ocoutflow in {stenosis) of right

aorta . . ventricular coutfiow
B - (to lungs) and
pulmonary valve

Ventricular
_septal defect

Thickened
right ventricle
(hypertrophy)



FALLOT TETRALOIJISI (TOF)

1 Pulmoner

stenoz
3-Aortanin

dekstrapozisyonu

4 yventrikiler
septal defekt

2-Sag
ventrikil
hipertrofisi
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10-20%

single-gene
mutations
50-60%
unknown
20%
chromosomal
abnormalities
10% de novo CNVs

Figure 431, An illustraion of the genetc causes of TOF.  Figure 432, Genetic mutations identiied i patients with
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Figure 14-18 Cardiac findings in cyanotic tetralogy of Fallot (TOF). A long ejection systolic murmur at the upper and mid-left

sternal border and a loud. single S2 are characteristic auscultatory findings of TOF. EC, ejection click.



Takip plani

« Takipte en onemli faktor
ve yol gosterici bulgu

 Pulmoner stenozun
derecesi

— Fizik muayenede siyanoz
derecesi

— Comak parmak

— UfGrimn siddeti

— SpO2 dlgimu

— Hemogramda polisitemi
— Ekokardiyografi
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Klinik Seyir

v'Poliklinik izlemlerinde tarti alimi yeterli
v'Aylik kontrollerinde SpO2: %79-83
v Aylik EKO kontrollerinde
-RV-PA arasinda 80-90 mmHg sistolik gradient

-Pulmoner arter dallari hipoplazik, McGoon indeksi: 1,3

v'3 aylikken bakilan hemogram kontrolinde anemisi yok.

v’ Siyanotik KKH nedeniyle palivizumab (RSV karsiti antikor)
programina alindi




Klinik Seyir

v'3,5 aylikken sabah saatlerinde baslayan 2 saattir devam eden
-asirt huzursuzluk
-siyanozunda artig

-sakinlestirilememe, surekli aglama sonrasinda bayginlasma

v'Cocuk acil servise basvuruda yapilan fizik bakida

-Sp02: %55-58, KTA:182/dk, SS:48/dk,

-KB: 62/33 (47) mmHg, periferik dolagimda bozulma
-Kardiyak ufurumun olmadigi

-Bilin¢ durumunda kotulesme

-KG’de metabolik asidoz







Hipoksik Nobet (Spell)

* Norolojik komplikasyonlar, konvulsiyon = olum

-Spell ajitasyonla karakterize tonik donemle baslar, sonra aglama,
siyanozun artmasi ve tagikardi ile surer ve bayilma...

- Hipotonik donem; cocugun yizii gri ve soluk renkte,
takipne (metabolik asidoz), tasikardi, dinlemede stenotik
sistolik ejeksiyon ufurumunun kaybolmasi, hipotoni,

iInleme, dikkatin dagilimi ile karakterize tablo olusur.

—->Duzelme donemi yavas, cocuk sakindir.

* Genellikle sabah uyanma doneminde, stresin arttigi
-hirginlik, ajitasyon, agri, ates... = spell’'i aktive eder.

« Siyanozun derecesinden bagimsiz olarak olusur.



Hipoksik Nobet Tedavisi

1.Sakin ve endisesiz ortam

2.Acil ilk tedbir: “Fetal pozisyon” ->onyukun
artirilmasi > monitorizasyon ~

3.02 tedavisi verilir
4.Damar yolu acllir

5. Sedasyon saglanir
-Diazepam (Diazem) : 0,1 mg/kg, IV, en gok 0,3 mg/kg (0,5 mg/kg
IR)
-Midazolam (Dormicum) : 0,05-0,3 mg/kg, IV (IM, IR )
-Morfin sulfat : 0,05-0.1mg/kg IV (0,1-0,2mg/kg SC)
-Ketamin (Ketalar): 0,5-1,0 mg/kg IV, (1-2 mg/kg SC)

Solunum durmasina hazirlikli olunmali !




Hipoksik Nobet Tedavisi

6. Volum yukleme tedavisi (10 cc/kg kolloid veya
kristalloidler tercih edilir) > Onyuku artirarak dinamik
tikaniklik (obstruksiyon) azaltilabilir.

7. Metabolik asidoz varsa bikarbonat (1mEq/kg)
8. Spesifik farmakolojik tedavi

-Propranolol : 0,05-0,2 mg/kg IV (toplam doz 1 mg/kg’i
gecmemeli )

-Esmolol (Esmolol HCL) baslangic¢ bolus 0,5-1,0 mg/kg;
surekli infuzyon idame dozu 100-300 mcg/kg/dk
-Fenilefrin HCL
9. Uzamig ve agir durumlarda genel anestezi

10.Acil kardiyopulmoner by pass, ECMO veya acil cerrahi
mudahale



Klinik Seyir

v Tum tibbi girisimlere ragmen biling durumu
kotulesen hasta entube edilerek MV destegine alindi.

v'Periferik dolasimi dizelmeyen ve metabolik
asidozu devam eden hasta acil olarak palyatif MBT
sant operasyonuna alindi.

v'Operasyonu basarili bir sekilde gerceklestsi

v'Hasta CYBU ve cocuk servisi izlemi ertesinde
ameliyat sonrasi 10. gununde anti-agregan dozda
aspirin almak uzere taburcu edildi.
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Figure 14-22 Palliative procedures that can be performed in patients with cyanotic cardiac defect with decreased pulmonary
blood flow. The Gore-Tex interposition shunt (or modified Blalock-Taussig shunt) is the most popular syste mic—to—pulmonary
artery shunt procedure. AO, aorta: LV, left ventricle; PA, pulmonary artery: RA, right atrium: RV, right ventricle.



Klinik Seyir

v’ Poliklinik izlemine devam edilen hastaya 15
aylikken katater anjiografisi yapildi.

v'Cocuk kardiyoloji ve cocuk kalp-damar cerrahisi
konseyinde tartisilarak tam duzeltme karari alindi.

v'Hasta 16 aylikken basaril bir ameliyat yapildi.

v'Halen izlemi stirmekte.




A vsD

Figure 14-23 Total correction of tetralogy of Fallot (TOF). A, Anatomy of TOF showing a large ventricular septal defect
(VSD) and infundibular stenosis seen through a right ventriculotomy. Note that the size of the ventriculotomy has been
expanded to show the VSD. B, Patch closure of the VSD and resection of the infundibular stenosis. C, Placement of a fabric
patch on the outflow tract of the right ventricle (RV). AO, aorta; PA, pulmonary artery: RA, right atrium.



Tetralogy of Fallot

« TOF —+ [B-T shunt ()] +» VVSD closure
(with favorable + Transannular patch
RVOT anatomy) (as early as 3-4 mo;
and by 1-2 yr)
— VSD closure
* TOF - + RV-PA conduit (>1 yr)
(with coronary or
artery anomalies) — VSD closure
+ Widening of RVOT
+ Small RV-PA conduit
(“double outlet” repair)

(>1yr)

Figure 14-24 Surgical approaches for tetralogy of Fallot. B-T, Blalock-Taussig: RVOT, right ventricular outflow tract; RV-
PA, right ventricle—to—pulmonary artery: TOF, tetralogy of Fallot; VSD, ventricular septal defect.



Ameliyat sonrasi izlem

Reziduel VSD santi
Rezidul RVOT ve PA darlig!
Pulmoner kapak yetersizligi

Aritmiler
— lletim bozuklugu
— Ventrikuler aritmiler




Ameliyat sonrasi EKG
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