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0z

Amag: Gastrointestinal sistem malformasyonu (GISM) olan yenidoganlarda
dogumsal kalp hastaliklarinin (DKH) sikligini ve dagilimini saptamak.

Gereg ve Yontemler: Hastanemizin, yenidogan cerrahisi yogun
bakim tnitesinde GISM nedeniyle opere edilen ve kardiyolojik inceleme
yapilan ardigik 32 yenidogan hastanin kayitlari retrospektif olarak incelenerek,
GISM olan yenidoganlarda DKH insidanst aragtiriimigtir.

Bulgular: GISM saptanan, yaslari 1 ile 35 giin arasinda degisen ardigik
32 hasta degerlendirildi. Yag ortalamalari 5,29 giin bulundu. Olgularin 15'i
(%46) erkek ve 17'si (%54) kizidi. Hastalarda en sik goriilen GISM, 6zofajiyal
atrezi/ odzofajiyal fistiil idi (=13, %40,6). Bu olgularin birinde anal atrezide
meveuttu. kinci siklikta gériilen anomali 7/32 (%21,9) anal atrezi idi. Ug'Unc'u
siklikta 6/32 (%18,8) diyafragma hemisi idi. Bu en sik gérilen t¢ anomaliyi
iki omfolosel olgusu ve birer hasta ile pilor stenozu, jejunal atrezi, duodonal
atrezi ve Hirshsprung izlemekte idi. DKH gézlenen hasta sayisi 20/32 (%62.5)
olup; bunun da 11 (%55) erkek ve 9'u (%45) kiz idi. Dokuz patent foramen
ovale, 1 patent duktus arteriosus ve ekokardiyografisi normal olan 2 olgu
normal olarak kabul edildi.

Sonug: GISM olan yenidoganlarda DKH'a anlamli oranda sik rastlaniimigtir
Bu hastalar, erken cerrahi miidahale gerektirdigi igin, patolojik fizik muayene
bulgusu olmasa bile, DKH agisindan arastinilarak —ekokardiyografi ile
degerlendirilmelidirler. GISM olan Tiirk toplumunda DKH prevalansini
saptamak igin daha btiytik hasta serilerine ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Gastrointestinal sistem malformasyonu, dogumsal kalp
hastaliklari, ekokardiyografi, yenidogan

ABSTRACT

Aim: Our aim was to determine the incidence and distribution of congenital
heart diseases (CHD) in newborns with gastrointestinal system malformations
(GISM).

Materials and Methods: The medical files of 32 successive newboms who
were operated in the surgical intensive care unit of our hospital because of
GISM, and had undergone cardiologic examinations were retrospectively
reviewed, and the incidence of CHD in newborns with GISM was investigated.
Results: A total of 32 patients with GISMs whose ages ranged between
1 and 35 days (median, 5.29 days) were evaluated. Our study population
consisted of 15 (46%) male, and 17 (54%) female infants. Esophageal
atresia/tracheoesophageal fistula was the most frequently seen GISM (n=13;
40.6%). One of these cases had anal atresia. Anal atresia was the second
most frequently seen anomaly (n=7; 21.9%), followed by diaphragmatic
hernia (n=6; 18.8%). These were followed by omphalocele (n=2), and pyloric
stenosis, jejunal atresia, duodenal atresia, and Hirshsprung's disease
(for all, n=1). In 20 (20/32; 62.5%) patients CHD was observed. Eleven male
(55%), and 9 (45 %) female patients had CHD. These patients were diagnosed
with ASD (n=8), VSD (n=6) and Tetrology of Fallot (n=2), AVSD (n=1), PS (n=1),
Bicuspid Aorta (n=1), Aortic insufficiency with MVP (n=1). Remaining patients
had patent foramen ovale (PFO; n=9), patent ductus arteriosus (PDA; n=1),
while 2 cases had normal echocardiographic findings.

Conclusion: CHDs are more frequently and significantly encountered in
newborns with GISM. Since these patients require early surgical intervention,
even if no abnormality is found during physical examination, they should be
evaluated by means of echocardiographic examinations for the presence of
CHD. To determine the prevalence of CHD in Turkish population with GISM,
larger scale patient series should be screened.

Keywords: Gastrointestinal system malformation, congenital heart diseases,
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Giris

Dogumsal anomaliler, prenatal dénemde olusan
degisiklikler olup, viicudun herhangi bir bélgesinde bulunabilir.
Blyldk bir kisminin intrauterin yasamin ilk {¢ ayinda
olustugu bilinmektedir. TUrkiye'de en yaygin ve mortal olan
dogumsal anomali kardiyak anomalilerdir (1). Dogumsal
kalp hastaliklarina (DKH) 1000 canli dogumda 4-19 arasinda
rastlaniimaktadir (2,3).

Yenidogan déneminde, cocuk cerrahlarinin uyguladigi
cerrahi girisimler genellikle dogumsal anomalilere (konjenital
diafragma hernisi, anal atrezi, 6zofagus atrezisi, vb.) ve
komplikasyonlara (prematiriteye bagl nekrotizan enterokolit,
vb.) yoneliktir (4). Kardiyovaskiler sistem ve gastrointestinal
sistem malformasyonu (GISM) anomalilerin sik gdrildigu
bolgeler olup, GISM ile DKH arasindaki iliski iyi bilinmektedir
(5,6). Ancak bu birliktelik, daha ylksek mortalite ve morbidite
ile kendini gosterir (6).

GISM'ye 1000 canli dogumda 1,3 oraninda
rastlanilmaktadir (7). DKH sikligi, normal popdlasyon ile
karsilastirnldiginda GISM olan grupta daha ylksek oldugu
gbsterilmistir (7). Bu nedenle GISM cocuklar eslik eden diger
sistem malformasyonlari agisindan erken dénemde detayli
arastirimalidirlar (8). Gaziantep Cocuk Hastanesi, cevre illerle
birlikte Suriye'den gelen hastalari da igceren genis bir bolgeye
hizmet etmektedir.

Bu retrospektif galismada, yenidogan cerrahisi yogun
bakim (nitesinde GISM nedeni ile opere edilen hastalar,
kardiyak muayenesinde patolojik bulgusu olup olmamasina
bakilmaksizin, ¢ocuk kardiyoloji uzmani tarafindan renkli
ekokardiyografi (EKO) ile degerlendirildi. Biz tim yenidogan
hastalarin GISM ve kardiyolojik bulgularini literatir esliginde
degerlendirdik.

Gereg ve Yontem

Gaziantep Cocuk Hastanesi, Yenidogan Cerrahisi
Yogun Bakim Unitesi'nde, 2015 Ocak ve Haziran tarihleri
arasinda GISM (diafragma hernisi, trakeodzofajeal fistll/
Ozofajeal atrezi, anorektal anomaliler, gastrointestinal sistem
atrezileri, Hirshsprung, pilor stenozu ve omfalosel) nedeni
ile opere edilen ardisik 32 yenidoganin, pediatrik kardiyolog
tarafindan,operasyon dncesi yapilan kardiyolojik muayeneleri,
akciger grafisi, elektrokardiyografi ve ekokardiyografi sonuglari
retrospektif olarak degerlendirildi. Ekokardiyografilerinde,
yasamin erken déneminde patolojik kabul edilmeyen
mindr kardiyovaskuilar anomaliler olan ve hemodinamik
bakimdan 6énemli olmayan patent duktus arteriosus (PDA)
ve patent foramen ovalesi (PFO) bulunan olgular DKH olarak
disuntlmeyerek, normal olarak degerlendirildi.

Bulgular
GISM'si olan 32 olgunun 15 (%46) erkek ve 17'si (%54)

kiz gcocuk idi. Yas araligi 1-35 gUn idi. Yas ortalamasi 5,29 gin
bulundu.
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DKH gézlenen hasta sayisi 20/32 (%62,5) olup bunun da
11'i (%55) erkek ve 9'u (%45) kiz idi. Dokuz PFO’su olan,
1 PDA’sI olan hasta ve EKO’su normal olan 2 olgunun DKH
olmadigi kabul edildi.

lki hastada ise GISM sayisi birden fazla idi. Diafragma
hernili bir hasta da meningomiyelosel, bir hastada da eslik
eden yarik damak yarik dudak vardi. Down sendromu tanisi
alan anal atrezili bir olgu disinda sendroma rastlanmadi.
Hastalarin GISM ve DKH tanilari Tablo I'de verilmistir.

Hastalarda en sik gérilen major GISM 13/32 (%40,6)
Ozofajiyal atrezi/trakeodzofajiyal fistll idi. Bu hastalarin birinde
anal atrezi de mevcuttu. lkinci siklikta goérilen anomali
7/32 (%21,9) anal atrezi idi. Uclinci siklikta 6/32 (%18,8)
diyafragma hernisi idi. Bu en sik gérllen t¢ anomaliyi iki hasta
ile omfolosel ve birer hasta ile pilor stenozu, jejunal atrezi,
duodonal atrezi ve Hirshsprung izlemekte idi.

GISM'li hastalarda en sik gorilen DKH 8/32 (%25) atriyal
septal defekt (ASD) idi. Bu hastalarin 7'si sadece ASD iken
1 olguda sag arkus aorta vardi. lkinci siklikta 6/32 (%15,6)
ventrikUler septal defekt (VSD) gérdldd. Bunlarin sadece biri
VSD iken, 5 hastada diger DKH'lari ile birliktelik vardi. Uctinci
siklikta 2/32 (%6,3) ile Fallot tetralojisi izlemekteydi. Diger
gbrulen anomaliler birer hasta ile atriyoventrikiler septal
defekt (AVSD), pulmoner stenoz (PS), biklspit aortaaort
yetmezligi (AY), AY ve mitral valv prolapsusu (MVP)-mitral
yetmezligi (MY) idi. Yenidoganda normal kabul edilen 9/32
(%28,2) hastada patent foramen ovale, bir hasta da PDA ile
birlikte iki hastada da normal ekokardiyografi bulgulari vardi.

On ¢ 6zofajiyal atrezi/trakeodzofajiyal fistlil olgusundan
3'G ASD, 2'si VSD, 1'i AY idi. Diger 7 hastada normal
sayllabilecek DKH vardi. Yedi anal atrezi olgumuzda en sik
gorilen DKH 3 hasta sayisi ile ASD, 1 VSD, 1 PS, 1 hasta
bikUspit aorta-AY, 1 hasta da normal bulundu. Yine 6 hasta ile
en sik Uglinct GISM olan diyafragma hernisinde en sik gorllen
DKH'lar birer hasta ile ASD, VSD, Fallot tetralojisi, PDA, MVP-
MY'dir. Bir hastanin EKO’su ise normal bulunmustur.

Down sendromu olan hastanin GISM anal atrezi DKH
bulgusu ise aort yetmezligi ve biklspit aort kapagdi idi.

GISM her ne kadar antenatal tarama ile tespit edilebilse
de, bizim hastalarimiz arasinda intrauterin tani konulabilen
hasta bulunmamakta idi.

Tartisma

Gelismis Ulkelerde, dogumsal anomaliler, bebek
Olim nedenleri icinde prematirelikten sonra ikinci sirada
gelmektedir (9). GISM ile DKH arasindaki birliktelik nceden
beri bilinmektedir. GISM'nin normal populasyondaki siklig
1000 canli dogumda 1,3 olarak bildirilmistir (7).

GISM arasinda en vyaygin gorileni incebarsak atrezi ve
stenozu iken; trakeodzofajeal fistll ikinci en yaygin rastlanan
GISM'dir (10). Balci ve ark.'nin (11) calismasinda ise GISM
%13,27 olarak bulunmustur.

Genel popllasyondaki DKH sikligi %1'den az olmasina
ragmen; bir calismada GISM olan hastalarin %28,5'inde
bildirilmistir (8). Calismamizda, GiISM olan yenidoganlarda DKH
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Tablo I. Gastrointestinal sistem malformasyonu olan yenidoganlarin ekokardiyografi sonuglari

Yas (giin) Cinsiyet Gastrointestinal sistem malformasyonu Ekokardiyografi sonucu

1 K Ozofajiyalatrezi/Trakeodzofajiyal fistiil ve analatrezi ASD+sag arkus orta

4 E Ozofajiyalatrezi/Trakeodzofajiyal fistil ASD

2 K Diyafragma hernisi ve meningomiyelosel ASD

3 K Analatrezi ASD-AY

5 E Analatrezi ASD

1 E Omfolosel ASD

1 K Ozofajiyalatrezi/Trakeodzofajiyal fistiil ASD

9 E Anal atrezi ASD-PDA

5 K Anal atrezi VSD-PDA-ASD

n K Diyafragma hernisi VSD-AY-PDA

14 E Ozofajiyal atrezi/Trakeodzofajiyal fistiil VSD-Genis koroner siniis

2 E Ozofajiyal atrezi/Trakeodzofaijiyal fistiil VSD

3 E Ozofajiyal atrezi/Trakeodzofajiyal fistiil VSD-ASD

2 E Diyafragma hernisi-yarik damak ve dudak Fallot tetralojisi

8 K Jejunal atrezi Fallot tetralojisi -Pulmoner
atrezi

1 E Duodonal atrezi Total AVSD

2 E Anal atrezi Pulmoner stenoz

5 K Anal atrezi Bikiispitaort-AY

1 K Diyafragma hernisi PDA

3 E (zofajiyal atrezi/Trakeodzofajiyal fistiil AY

1 K Diyafragma hernisi MVP-MY

2 K (zofajiyal atrezi/Trakeodzofajiyal fistiil PFO

1 E Omfolosel PFO

1 E Ozofajiyal atrezi/Trakeodzofajiyal fistiil PFO

2 K (zofajiyal atrezi/Trakeodzofajiyal fistiil PFO

20 K Hirschsprung PFO

35 E Pilorstenozu PFO

2 K Ozofajiyal atrezi/Trakeodzofaijiyal fistill PFO

5 K Ozofajiyalatrezi/Trakeodzofajiyalfistiil PFO-PDA

1 K Ozofajiyalatrezi/Trakeodzofajiyalfistiil PFO-PDA

5 K Analatrezi Normal

n E Diyafragmahernisi Normal

K: Kadin, E: Erkek, ASD: Atriyal septal defekt, AY: Aort yetmezligi, PDA: Patent duktus arteriosus, VSD: Ventrikiiler septal defekt, TOF: Fallot tetralojisi, MVP: Mitral valv prolapsusu, MY: Mitral

yetmezlik, AVSD: Atriyoventrikiiler septal defect, PFO: patent foramen ovalesi

sikligini %62,5 olarak bulduk. Mesodermal embryogenezisin
orta hat erken dénem yetmezligi, GISM ile DKH birlikteliginin
en popller kabul géren teorisidir. Yenidoganin GISM siklikla
diger dogumsal anomalilere eslik ederek cerrahi tedavi ve
yogunbakim takibi gerektirmektedir. Bu ylzden ek anomaliler
erken dénemde teshis edilmelidin. DKH, GISM'si olan
yenidog@anlarda, normal populasyondan daha siktir (12).

Rutin fizik muayene telekardiyografi ve elektrokardiyografi
yenidoganin DKH'nin tanisinin konulmasinda yeterli degildir.
GISM'si olan 115 hastada yapilan bir calismada Gfirim
duyulan hastalarin %6'sinda Gfirim duyulmayan hastalarin

ise %18'inde DKH saptanmisti. Chehab ve ark. (13) ise bu
birlikteligi %38 olarak bildirmislerdir. GISM olan yenidoganlar,
ekokardiyografik olarak muayene edilmelidirler. GISM ek olarak
DKH'sI olan yenidoganlara enfektif endokardit proflaksisi
gerekebileceginden ameliyat dncesinde cerrah bu durumun
farkinda olmalidir.

Calismamizda GISM'li yenidoganlardaki DKH oranini
%62,5 olarak bulduk. Bu hastalardaki DKH siklik sirasina gore,
ASD, VSD, fallot tetralojisi, AVSD, PS, biklspit aorta, AY, PDA
ve MY idi. Gokhroo ve ark. da (14) serimizde oldugu gibi en
siklikla ASD'ye rastlamiglardir.
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Yenidoganlarda en sik gortlen konjenital anomali santral
sinir sistemi anomalileridir. Ikinci siklikta gastrointestinal
sistem gelmektedir. Akraba evliliklerinin sik gorildigu
Ulkemizde dogumsal anomali orani %1'lerden %8-9'lara
clkmaktadir (9).

Bizim calismamizda, hastalarin 17/32 (%54) Suriye uyruklu
olusu ve vyeterli iletisim ve anamnez almadaki zorluklardan
dolayr dosyalara kayit edilmediginden, hastalarimizdaki
akraba evliligi oranini saptayamadik. Olgun ve ark. (7) DKH
riskini yenidogan diafram hernisi, anal atrezi, omfalosel ve
Ozofajiyal atrezi/trakeotzofajiyal fistllde sirasiyla %8, %15,9,
%28,6 ve %23,7 olarak bildirmislerdir. Calismamizda ise, ayni
anomalileri olan olgularda DKH riski sirasiyla %18,8, %21,9,
%3 ve %40,6 olarak bulundu. Cevik ve ark.'nin (15) 275 adet
opere edilen GISM olan yenidoganda gdrdikleri iki en sik
anomali %22,9 ile 6zefagus atrezisi ve %22,5 ile siklik sirasi
serimizdekine benzese de 6zofajiyal atrezi/trakeodzofajiyal
fistUl sikligr daha distk bulunmustur. Omfolosel olgulari bizim
calismamizda oldukga az Ozefagus atrezili olgularda oldukga
fazladir. Bu farkin etnik kdken ve akraba evlilikleri ile ilgili
olabilecegini disinmekteyiz.

Calismamizda OA/TOF hastalarda DKH gériilme sikligi
6/13 (%46) idi ve DKH siklik sirasina gére ASD, VSD ve AY
olarak bulunmustur.

Ulkemizde yapilan bir calismada 242 hastalik bir seride,
GISM olan hastalarda DKH orani %28,5 bulunmus, en sik
dogumsal kalp hastaliklari ASD ve VSD'dir. DKH sikligi
bizim calismamizdan dlsuik olmakla beraber gérllen kardiyak
anomalilerin cesit ve sikliklari calissamizla benzerdir (16).

Bir calismada 10 yillik 240 majér GISM olan serilerinde
erkeklerde sikhigi hafif ylksek bulmuslar, hastalarin %22'sinde
DKH ve %15'inde sendromik bebek bulmuslardir. Bizim
calismamizda da %54 erkek, %46 kiz olarak hafif, erkeklerde
ylksek bulduk. Sadece bir olgumuzda Down sendromu vardi.

GISM olan hastalar genellikle opere ediimediklerinde
yasamla bagdasmayan hastalardir ve hayatin erken
dénemlerinde opere olmak zorunda kalmaktadir. Bundan dolay
DKH operasyonun zamanlamasi ve seyrini etkileyebilmektedir.
Ayrica birden fazla DKH'si olan GISM olgularda mortalite orani
daha yuksektir (5).

Sonug

GISM olan, ézellikle de bilinen sendromlarin eslik ettigi
hastalarda, DKH riski artar. GISM hastalarda, cerrahiden
once erken donemde ekokardiyografiyi de iceren kardiyolojik
degerlendirme yapilmalidir. Konjenital anomalili hastalar,
sendrom agisindan taranmali ve gerekirse genetik acgidan
incelenmelidir. Ayrica bu hastalarin aileleri gelecekteki
gebelikleri igin potansiyel tekrarlama riskleri acisindan
bilgilendirilmelidirler.
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