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Kardiyovaskiiler sistem anomalileri:
19 yillik otopsi materyalimiz iizerinde

inceleme

Sergillen DERVISOGLU, Giigen OZBAY, Figen AKSOY
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Patoloji Anabilim Dals, Cerrahpaga, I'stanbul

Ozet

1970-1988 yullart arasinda Cerrahpagsa Tip Fakiil-
tesi Patoloji Anabilim Dali'nda otopsisi yaptlmg
421 adet anomalili ¢ocuk icindeki 150 adet kardiy-
ovaskiiler sistem anomalisi yeniden incelenerek,
anomalilerin gegitleri, sikligt cinslere dagilimi,
olim yagi, diger anomalilere eglik etme stkligs
aragtirild:.

Anahtar Kelimeler: Kardiyovaskiiler anomali,
otopsi.

Summary

Cardiovascular anomalies: Evaluation of
autopsy material collected in 19 years.

Between 1970-1988, 150 cases with various cardi-
ac anomalies delected among the 421 autopsy cas-
es were evaluated, recrospectively.

They were classified in regard to organ involve-
menl freuency, sex, and their association with the
other congenital anomalies.

Key words: Cardivascular anomalies, autopsy.

Giris

Konjenital kalp anomalileri, ¢ocuklarda goriilen
kalp hastaliklarimin en yaygini olup, konjenital
anomaliler i¢inde de en sik goriilen malformas-
yonlardan biridir ). Bazan intrauterin yasamla
bile bagdagamayacak agirlikta anomaliler seklinde
goriiliir ve erken dénemde intrauterin 6liime se-
bep olurlar. Miada ulagan bebeklerde, siklikla ha-
yatin ilk giinlerinde belirti verirlerse de, daha ileri
yaslarda ortaya ¢ikabilen hafif sekiller de vardir
(3,

Gere¢ ve Yontem

Caligmamizda 1970-1988 yillarim kapsayan 19
yillik siire iginde Cerrhapasa Tip Fakiiltesi Patalo-
Ji Anabilim Dali'na gelen 421 adet anomalili
gocuk otopsisi iginde, sikhik bakimindan birinci
sirayt alan 150 kardiyovaskiiler sistem anomalili
olgu yeniden incelendi,

Bulgular ve Tartisma

Kalp anomalilerinin sinifla-mas1 literatiirde sik

Adres: Sergiilen Dervisoglu, Cerrahpaga Tip Fakiiltesi
Patoloji Anabilim Dali Cerrahpasa/lstanbul
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Sekil 1. Kardiyovaskiiler sistem anomalileri-
nin  cegitleri

Fijrﬁlen malformasyonlara gére yapilmaktadir

123,457 Kalbin belirme dénemi olan ve fertili-
zasyonun 15. giiniinden baglayarak 5. haftaya ka-
dar stiren devreye ait anomaliler akardia, ektopi,
dekstrakardi gibi anomalilerdir ). Bu tip anoma-
liler olgularimiz icinde %4,27'lik bir oran olus-
turmaktadir. Geriye kalan biiyiik grubun ise, fertili-
zasyonun 5. haftasindan baslayan 2. devreye ait
anomalilerden meydana geldigini goz-ledik. Bun-
larda 1. siray1 %30.9'Tuk bir oranla kalp anomali-
leri iginde tek bagina ya da difer anomahlere eslik
eder bicimde gordiigiimiiz ventrikiler septal defekt-
ler (VSD) almakia idi. Daha sonra birbirine yakin
oranlarla transpozisyonlar 143 ve interatrial sep-
tum defektleri (2.8 jle bunlardan da-ha az bir
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Sekil 2. Sik gorilen major kalp anomalileri-
nin cinsiyete gire dagihmi

sikhikla (%9,9) vavill anomalileri gelmekteydi.
Valviill anomalileri igine say1, sekil bozukluklan
ve atrezilerle, stenozlar alindi. Bunlari da daha az
goriilen trunkus aort septumu defektleri (8:1), aorta
ait anomaliler (%7,8), pulmoner arter anomalilerl
(%4,9), vendz déniis anomalileri (%2,1) ve endo-
kardial fibroelastozis (%0,3) izlemektevdi (Sekil

13,

Kompleks kalp anomalilerinin 12'si en sik gorii-
len kompleks kalp anomalisi olan Fallot tetraloji-
si idi. Geriye kalan 83 olgu, grafikte difer stitun-
lar olusturan anomalilerden bazilarimin da katildi-
#1, bu gruplara girmeyen ikincil kalp anomalileri-
nin de eslik ettii difer kompleks kalp anomalileri
halinde gézlendi.

Kalp anomalilerinin cinsiyete dafilimi incelen-
diginde (Sekil 2) genelde %51,5'e %484k az bir
farkla erkek cocuk iistinliifi saptandi Sik go-
rillen kalp anomalilerinin cinslere dafilimimna ba-
aldifinda, ventrikiiler septal defekt ve transpozis-
yonlarda esit bir ¢ins dagilimi vardi Atrial septal
defektli olgularda literatiire ters olarak erkek tistiin-

Tablo I. Kardiyovaskiiler sistem anomalileri-
nin diger sistem anomalilerine eglik etme o-
rani

Sistemlerine G
gire saptanan
anomali  sayis:

{skelet ve Dis Anomali 29 32
Urogenital Sistem Anomalisi 21 23
Sindirim Sisterni Anomalisi 15 16
Solunum Sistemi Anomalisi 8 9
$8S Anomalisi 7 8
Sitas Inversus Totalis/

parsiyalis 7 8
RES Anomalisi 3 3
Mongolizm 1 1
Toplam ) 91

Not: Bunlar iginde siklikla KVS+Dig Anomalt + Urogeni-
tal + Sindirim Sistemi'ne ait anomalilerin bir arada oldu-
gu gozlendi.

Tablo II. Kardiyovaskiiler sistem anomalile-
rinde dlim yasi

Oliim  Yagst Olgu Sayisi %
Intrauterin 8lim 41 27.7
Yenidogan donemi 6l 41
30 giin-1 vag 29 20
1-5 yas % 12 8
5-10 yag 3 2
10 yasg 2 1,3
Toplam 148 100

ligli gozlendi. Fallot tetralojisi ve aort koarktas-
yonunda literatiirle uyumlu olarak erkek istiinligi
vardi (143, Kizlarda sik gériilen patent duktus ar-
teriosus anomalisine, erken &limlere yol agan bir
anomali olmadigmdan, vakalanmizdan sadece 3
tanesinde ve difer anomalilere eglik eder bicimde,
kiz ¢ocuklarda rastladik.

Incelediftimiz kardiyovaskiiler sistem anomalileri-
nin 44 tanesi kalpte tek anomali olarak gozlendi.
Bunlardan 30 olugu ile , birinei siray1 ventrikiiler
septal defektler aliyordu. Daha sonra sirasi ile 5
olgu ile aort koarktasyonu, 4 elgu ile bilyiik damar
transpozisyonu, 3 olgu ile atrial septal defekt, 1
olgu ile dekstrokardi ve 1 olgu ile aort dekstrapo-
zisyonu bunlan izlemekte idi.

Kardiyovaskiiler isistem anomalilerinin difer sis-
tem anomalilerine eslik etme siklifinda (Tablo I)
birinci siray1 %32'ik yiizde ile tGrogenital sistem
anomalileri izliyordu. Sonra siras: ile sindirim sis-
temi anomalileri (%16), solunum sistemi anomali-
leri (%9), saniral sinir sistemi anomalileri (%8),
ve diferleri gelmekteydi. Buorada olgulanmizda
gbzlenen difer bir bulgu da siklikla, kardiyovas-
kiiler sistem anomalisi, dig anomali , frogenital

sistemn ve sindirim sistemi anomalilerinin bir ara-
da olmas: idL

Kardiyovaskiiler sistem anomalilerinde 6lim yasi-
n inceledigimizde (Tablo II), olgularimizin
%41'lik bir yiizde ile bilyiik kismim yeni dofum
dineminde toplandifs gézlendi. Bunu %27,7'lik
bir oranla intrauterin olimler izliyordu. 30 giin-1
yag doneminde 6lenler %20'lik bir oran olustur-
makta idi. Bunu gittikce azalan oranlarda 1-3 yasg
(%8), 5-10 yas B, 10 yas tsta 3 difer yas gru-
plan izliyordu. Yas buytditk¢e yagamla bagdagama-
yacafii icin kalp anomalilerinin sikhg azalmakta
idi. Fallot tetralojilerini tedavi edilmese bile bir-
kag yi1l vasatilabilecedi icin daha gok ileri
yaslarda gozledik ©7.

Konjenital kalp hastahiklanmn %90'mda etyoloji
bilinmemeckle ve daha ¢ok genetik ve gevrenin igi-
¢e girdigi multifakioryel kalim sorumlu tutulmak-
tadir. Literatiirde bildirildigine gore olgulann sa-
dece %5'inde kromozon anomalisi  gézlenmistr.
Genetik gegisi desiekleyen ve desteklemeyen defi-
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sik bulgular vardir &:8).

Bu agilan g¢aligmada yeterli anamnezi olan 54 ol-
guyu inceledifimizde, 15 olguda anamnezinde ben-
zer anomalili kardes, 61t dofum ve neonatal &liim
hikayesinin varlifim saptadik. Literatiirde ailede
benzer anomalinin bulunmasi kalp anomalilerinin
genezinde, genetik gériisiin destekleyen bir bulgu
olarak yorumlanmakla birlikte riskin %5'ten
diistik oldugu bildirilmektedir.Birden fazla anomali-
li olgu var ise risk hizla yiikselmektedir (),

Genetik gecis acisindan dnemli olan, anne baba
arasindaki akrabalik 54 olgunun 10 tanesinde
gozlendi.

Gebeligin ilk 3 ayinda gripal enfeksiyon tarif
eden olgu sayis1 5 olup, bunlardan biri herpese
benzer viriitik enfeksiyon gecirdigini bildiriyordu.
2 olguda klinikle de verifiye edilmis toxoplasma
saptanmaisti.

Etyolojik bir deger taggmayan Rh uyumsuzlugu @
2 olguda gozlendi. Yapisik ikiz teki 2 olgumuzda
meveut olup, bunlarda gézlenen anomeli akardius
idi.

Bu anamnezi saptanan 54 olgunun cogunda anoma-
li, kardiyovaskiiler sistem anomalisine eglik eden
mutipl anomaliler geklinde idi. Kardiyovaskiiler
sistem anomalilerinin diger sistem anomalilerine
eslik etmesi, gametogenez sirasindaki hatalarla
agiklanmistir ki bu da literatiirde, genetik gecis
distincesini zayiflatan bir bulgu olarak yorum-
lanmigtir (5:6),

Artan gebelik sayis1 ile kardivovaskiiler sistem
anomalisinin ortaya ¢ikmasinin arttifn  yolundaki
literatiir bilgisine dayamilarak () yapugimiz incel-
cmede, olgularimiz da birinei sirayr %36,58'ik
ylizde ile ikinci ¢ocuklar almaktaydi. Bunu kalp
anomalisi olan birinei cocuklar %34,14'lik bir
yiizde ile izlemekteydi. Sonra sirasi ile ticiined ¢o-
cuklar ( %17,0) dérdiincti ¢ocuklar 7-31), besinci
cocuklar (%2.,4), sekizinc gocuklar (%2,4), gel-
mekteydi. Olgulanimizin ilk dogumlarda taplan-
mas1 nedeni ile, bu yénde litereatiir bilgisi ile uy-
umlu bir iliski kurumadik.

Aile anemnezi aliin 54 olgudan, kardiyovaskiiler
sistem anomalili bebek doguran 33 annenin, kil
milatif yas dagihm grafiginde medyan vas 225
idi.

166

Pediatrik Cerrahi Dergisi 4:164-166, 1990

Olgularimiz 20 ile 35 yas arasina dagilmakla bir-
likte, ileri yas anme saymmiz az idi. Literatirde bil-
dirilen 40 yas tizerinde dogum yapan annelerin be-
beklerinde kardiyovaskiiler sistem anomalisi go-
riilme olasitlifimn artug ) yoniinde bir iligki bu-
lunamadi.

Sonucg

Kardiyovaskiiler sistem anomalileri, otopsi ma-
teryclimizin degerlendirilmesinden anlagildig
lizere 6liime sebep olan anomaliler iginde siklik
bakimindan birici siray: almaktadir. Bu oran sa-
dece otopsisi yapilmig 6lii dofum ya da bebek
olimlerini kapsamaktadir. Canli dogumlar igin-
deki siklif1 verememekle birlikte, Tiirkiye'deki
otopsi sayist yiiksek merkezlerden biri olarak ma-
teryelimiz toplumumuzda kalp anomalilerinin
¢esitlerini yansitan bir profil vermektedir,

Genis aile anamnezi ve klinikle iliskili otopsi
sayisinin arttirma yolu ile bu konuda daha
saglikl sonuglar almacagina inanmaktayiz.
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