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OZET

Amac: Asiyanotik sol-sag santl dogustan kalp hastaligi (DKH) olan gocuklarda pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH) derecesi ile malniitrisyon
derecesi arasindaki iliskiyi arastirmak ve dzellikle sinirda PAH’li hastalarda malniitrisyon gelisme sikhigini degerlendirmek.

Yontemler: Bu ¢calisma Ocak 2001-Subat 2011 tarihleri arasinda kalp kateterizasyonu uygulanmig asiyanotik sol-sag santh DKH olan 327 hastanin
verileri kullanilarak yapildi. Calismanin dizayni retrospektif gdzlemsel olarak uygulandi. Hastalar antropometrik, ekokardiyografik ve kateterizas-
yon bulgulari egliginde degerlendirildi. Ortalama pulmoner arter basinci (PAB) ve malniitrisyon derecelerine gire gruplara ayrildi. [statistiksel
analiz igin Ki-kare, ANOVA ve Kruskal-Wallis testi kullanildi. Normal ve anormal dagilim gosteren veriler sirasi ile Pearson ve Spearman kore-
lasyon testleri ile degerlendirildi.

Bulgular: Gomez siniflamasina gére PAH" olanlarin %94.8'inde (163/172); PAH bulunmayanlarinda %17.2'sinde (15/87) malniitrisyon saptandi
(p<0.001). Sinirda PAH'1 olanlarin ise %23.5'inde (16/68) malniitrisyon tespit edildi. Ortalama pulmoner arter basinci ile yasa gore viicut agirhg
(Gomez) ve kilo z skorlari arasinda negatif iliski mevcuttu (her ikisi igin p<0.001). Kilo ve boy z skorlari da PAH olanlarda olmayanlara gore belir-
gin diisiikti (sirasiyla p<0.001, p<0.01). Gomez siniflamasi ve rélatif viicut agirhgina gére PAH olmayan ve sinirda PAH olan gruplar arasinda fark
yoktu, ancak sinirda PAH grubunun kilo z skorlari PAH olmayan gruba gore diisiiktli (p<0.001).

Sonug: Asiyanotik sol-sag santli DKH'li cocuklarda PAB arttikga, beraberinde malniitrisyon derecesinin de agirlastigi goriildi. Sinirda PAH’1 olan
hastalarin olmayanlara gére malniitrisyona daha fazla egilimli oldugu izlendi, ancak bu konuda daha genis kapsamli arastirmalarin yapiimasi
gerektigi distiniildi. (Anadolu Kardiyol Derg 2012; 12: 150-9)

Anahtar kelimeler: Cocuk, malniitrisyon, dogustan kalp hastaligi, pulmoner arteriyel hipertansiyon

ABSTRACT

Objective: To evaluate the association between the degree of pulmonary arterial hypertension (PAH) and the level of malnutrition in children
with acyanotic congenital heart diseases and left-to-right shunt, and especially to evaluate the development rates of malnutrition in patients
with borderline PAH.

Methods: The study was performed with data of 327 patients with acyanotic congenital heart diseases and left-to-right shunt and underwent
cardiac catheterization between January 2001-February 2011. The design of the study was retrospective and observational. All patients were
evaluated with anthropometric measurements, echocardiography and cardiac catheterization. They were classified according to the mean
pulmonary artery pressure and level of malnutrition. Chi-square, ANOVA and Kruskal-Wallis tests were used for statistical analysis. Normally
and abnormally distributed data were analyzed with Pearson and Spearman correlation tests respectively.

Results: Malnutrition was detected in 94.8% of patients with PAH and 17.2% of no PAH patients according to Gomez classification (p<0.001). In
addition, malnutrition was detected in 23.5% (16/68) of borderline PAH group. A negative association was detected between mean pulmonary
arterial pressure and body weight for age (Gomez) and z scores of weight (p<0.001 for all). Z scores of weight and height were significantly
decreased in patients with PAH in contrast to no PAH group (p<0.001, p<0.01 respectively). There was no statistical difference between no PAH
and borderline PAH groups according to Gomez classification and relative body weight formula, however z scores of weight in borderline PAH
group were decreased compared with no PAH group (p<0.001).
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Conclusion: A positive association was detected between the degrees of PAH and level of malnutrition in children with a cyanotic congenital
heart diseases with left-to-right shunt. Borderline PAH may be a predisposing factor for malnutrition and further studies are needed for this

subject. (Anadolu Kardiyol Derg 2012; 12: 150-9)
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Giris

Pulmoner hipertansiyon istirahat halindeki bir kisinin sag
kalp kateterizasyonunda dlciilen ortalama pulmoner arter basin-
cinin (PAB) =25 mmHg olmasi olarak tanimlanir (1). Son zaman-
lardaki degerlendirmelerde, normal ortalama PAB’In iist sinirinin
yaklasik 20 mmHg oldugu, ortalama PAB’in 21-24 mmHg arasin-
da olmasinin ise klinik anlaminin heniiz bilinmedigi ve bu konuda
epidemiyolojik calismalara ihtiya¢ oldugu bildirilmektedir (2).
Pulmoner arteriyel hipertansiyon (PAH), akciger hastaliklarina,
kronik tromboembolik olaylara ya da seyrek goriilen diger hasta-
liklar gibi bagka prekapiller pulmoner hipertansiyon nedenleri
olmaksizin prekapiller pulmoner hipertansiyon ile ayirt edilen bir
klinik durumdur (2). Cocukluk ¢aginda PAH nadir olarak goriilir
ve ¢ok cesitli nedenlerle olugabilir. Ancak idiyopatik vakalar ve
sol-sa§ santh kardiyak defektler cocukluk ¢agindaki hastalarin
neredeyse %90'ini olusturmaktadir (3). Pulmoner yatagin anato-
mik durumu ve PAB'in derecesi klinik bulgularin ortaya gikmasin-
da, hastaligin seyrinde ve tedavi segeneklerinin belirlenmesin-
deki baslica faktordiir (4).

Diinya Saglik Orgiitii malniitrisyonu ‘spesifik fonksiyonlarin,
gereksinimlerin ve biiyiimenin saglanmasi ile viicut i¢in gerekli
enerji ve besinlerin elde edilmesi arasinda hiicresel denge
bozuklugu' olarak tanimlamigtir (5). Malniitrisyon en fazla bebek-
leri ve kiigiik cocuklan etkilemektedir. Ozellikle gelismemis ve
gelismekte olan iilkelerde araya sik enfeksiyonlarin girmesi ve
ishal gibi ¢esitli komplikasyonlar nedeniyle de mortalite ve mor-
biditeye neden olmaktadir (6). Malniitrisyonlu ¢ocuklarda biiyi-
menin degerlendiriimesi antropometrik yontemlerle yapilir (7).
Bu amacla Gomez ve Waterlow siniflamalari biitiin diinyada akut
veya kronik malniitrisyonu belirlemede yillardir kullaniimaktadir
(8-10). Cocukluk ¢aginda malniitrisyon sosyoekonomik sebepler-
le yetersiz besin alimina bagh olabilecedi gibi renal, gastrointes-
tinal, norolojik, solunum, hematopoetik ve kardiyovaskiiler sis-
temlerin kronik hastaliklari gibi nedenlerle de ortaya c¢ikabilmek-
tedir (6, 7).

Dogustan kalp hastaligi bulunan bebekler enerji aliminin
azalmasi ve/veya enerji ihtiyacinin artmasi gibi nedenlerle mal-
niitrisyona meyillidirler. Kardiyak malformasyonlarin farkl tipleri
farkli derecelerde biiyiime geriligine neden olmaktadir. Siyanotik
DKH (Fallot tetralojisi ve biiyiik arter transpozisyonu gibi) bulu-
nan bebeklerde malniitrisyon oldukga sik rastlanan bir bulgudur.
Asiyanotik sol-sag santli cocuklarda ise trikiispit dncesi lezyon-
larda [atriyal septal defekt (ASD)] malniitrisyon pek goriilmez-
ken, trikiispit sonrasi genis defektlerde [ventrikiiler septal defekt
(VSD)], atriyoventrikiiler septal defekt (AVSD), patent duktus
arteriyozus (PDA)) malniitrisyon daha siklikla karsimiza ¢ikmak-
tadir (11). Dogustan kalp hastaligi bulunan hastalarda ilave ola-

rak kalp yetmezligi ve PAH bulunmasi halinde malniitrisyonun
daha agir goriildigii onceki calismalarda bildirilmistir (12).

Malniitrisyon, hastaya uygulanacak operasyonun zamanina
ve sonucuna etki ederek mortalite ve morbidite artisina yol aca-
bilir. Bu hastalar PAH ve malniitrisyon yéniinden yakin takip
edilmeli ve hasta i¢in en uygun zamanda operasyona verilmeli-
dirler. Ancak, bu grup hastalarda PAH derecesi ve malniitrisyon
arasinda iligkiler yeterince aydinlatiimamistir.

Calismamizin amaci; asiyanotik sol-sag santh DKH olan
cocuklarda PAH derecesi ile malniitrisyon derecesi arasindaki
iliskiyi arastirmak ve sinirda PAH'l hastalarin biiyiime ve gelisme
durumlarini degerlendirmektir.

Yontemler

Calismanin dizaym

Bu calisma retrospektif bir gézlemsel ¢alisma olarak plan-
landi. Caligmanin verileri Ocak 2001 ile Subat 2011 tarihleri ara-
sinda Selcuk Universitesi Meram Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji
Kliniginde kalp kateterizasyonu uygulanan ve asiyanotik sol-sag
santli DKH tanisi alan hastalarin dosyalari incelenerek elde edil-
di. Hastalarin kateterizasyon tarihindeki klinik, laboratuvar, eko-
kardiyografik ve kateterizasyon bulgulari degerlendirmeye alin-
di; daha sonraki takipleri degerlendirilmedi.

Calisma popiilasyonu

Kalp kateterizasyonu yapilmis yaslari 3 ay-17 yil arasinda
olan asiyanotik DKH’li 327 ¢ocuk ¢alismaya alindi. Mitral darligi,
orta-agir derecede mitral yetmezligi, aort darhgl veya aort
koarktasyonu gibi sol kalp hastaligi olanlar; 6nceden kalp ope-
rasyonu geciren hastalar, siyanotik olanlar, ilave olarak baska
sistemlerle ilgili kronik hastalidi olanlar, prematiire veya baska
herhangi bir sebeple diisiik dogum agirlkh olarak doganlar,
sendromik fenotipi olan veya sendrom oldugu bilinen hastalar
caligmaya alinmad.

Bazal degiskenler

Hastalar kateterizasyon tarihindeki yas, cinsiyet, anamnez ve
fizik inceleme bulgulari, ekokardiyografik ve kalp kateterizasyo-
nu verileri 1s1inda degerlendirildi; tanilarina gére su sekilde
gruplara ayrild::

1. Izole VSD'ler hastalarin yasina gére iki boyutlu ekokardi-
yografi ile dlgiilebilen en genis VSD ¢apinin (mm) viicut
yiizey alanina (m2) oranina gére kiigiik, orta ve genis ola-
rak siniflandirildi (13). Anevrizmatik yapidaki veya birden
fazla sayida VSD saptananlar ¢aligmaya alinmadi.

2. izole ASD’ler primum, sekundum ve parsiyel pulmoner
vendz doniis anomalisiyle birlikte olan sinus venozus tipi
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olarak li¢ grupta incelendi. Sekundum ASD’ler defekt ¢api-
na gore kiiciik (<3-5 mm), orta (6-12 mm) ve genis (>12 mm)
olarak {ige ayrildi (14).

3. Izole PDA’lar 4 mm'den kiigiik ve 4 mm’den biiyiik olmak
lizere ikiye ayrildi.

4. Komplet AVSD ve inkomplet (parsiyel) AVSD. Orta ve agir
derecede sol AV kapak yetmezligi olanlar ¢caligmaya alinmadi.

5. Pulmoner stenoz ile birlikte olan VSD vakalari, defektin
capina gore ii¢ gruba ayrild..

6. Kardiyak defektlerden (VSD, ASD veya PDA) {i¢liniin bir-
grup olarak siniflandirildi.

7. Aortopulmoner pencere

Malniitrisyon yoniinden degerlendirme

Hastalarin kardiyak kateterizasyon yapildigi andaki viicut
agirliklari ve boylan degerlendirildi. Viicut agirliklar 0-5 yas
arasi ¢ocuklarda c¢iplak olarak dijital bir terazide, 5 yasindan
biiyiiklerde ise i¢ camasir disindaki giysiler ¢ikanlarak 0.1 kg
duyarlihigindaki teraziyle; boy uzunluklari ise 24 aylktan kiigiik-
lerde t cetveli ile yatar pozisyonda, biiyiiklerde ise standart bir
olclim aracindan yararlanilarak boy dlcer ile ayakta 6l¢iildii. Boy
ve kilolari kendi yaslarina uygun bilyiime edgrileri kullanilarak
malniitrisyon kriterleri acisindan degerlendirildi. Z-skorunun
hesaplanmasinda “(dlgiilen deger-yas ve cins icin medyan
deder)/lyas ve cins icin standart sapma)” formiili kullanildi.
Viicut kitle indeksi (VKi) agirlik/boy uzunlugu (kg/m2) formiilii ile
hesaplandi. Hastalarin VKi'lerine gére 5. persantilin altinda olan-
lar malniitrisyonlu, 5. persantilin {izerinde olanlar ise normal
olarak degerlendirildi. Gomez siniflandiriimasina gdre hastalar-
da yasina gore olmasi gereken kilonun %60'indan az olanlar agrr,
%60-74 arasindakiler orta, %75-90 arasindakiler hafif malniitris-
yonlu olarak tanimlanirken %90-110 arasindakiler ise normal
olarak degerlendirildi. Hastalarin boylarina gére kilolan (rélatif
VA) su sekilde siniflandirildi; gocugun boyuna gdre olmasi gere-
ken 50. persantildeki agirhgi %100 olarak kabul edildi ve bu agir-
hgin %70'inin altindakiler agir, %70-80'i arasindakiler orta, %80-
90'1 arasindakiler hafif malniitrisyonlu, %90'nin iizerindekiler ise
normal olarak degerlendirildi. Waterlow siniflamasina gore boyu
olmasi gerekenin (yasa gore %50 persantil) %95'inden fazla ve
boya gore viicut agirhgr da %90'min iizerinde olanlar normal,
boyu %95'den fazla ve boya gdre viicut agirhgl da %90'dan az
olanlar akut malniitrisyonlu (wasting), boyu %95'den az ve boya
gore viicut agirhg %90'dan fazla olanlar kronik malniitrisyonlu
(stunding), boyu %95'den az ve boya gdre viicut agirhgr da
%90in altinda olanlar da akut-kronik malniitrisyonlu (wasting-
stunding) olarak degerlendirilirdi (8-10). Hastalarin kilo-boy
egrileri ve z skorlari Neyzi ve ark.'nin (15) Tiirk cocuklari 2006 yili
verilerine gore degerlendirildi.

Hemodinamik degerlendirme
Kateterizasyon sirasinda hastalara sedasyon amaciyla
midazolam ve/veya kloralhidrat verildi. Basing dlciimleri etkile-
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nebilecedinden dolay! ketamin verilen hastalar ¢aligmaya alin-
madi. Yasina uygun capta (fluid-filled) NIH kateteri kullanilarak
oda havasinda basing ve oksijen dlciimleri yapildi. Pulmoner-
sistemik akim ve direngler hesaplandi. Ortalama PAB 21-24
mmHg olanlar sinirda, 25-40 mmHg olanlar hafif, 41-55 mmHg
olanlar orta ve 55 mmHg'nin iizerinde olanlar agir PAH olarak
gruplandinldi (16). Ortalama PAB <21 mmHg olan hastalar da
PAH olmayan grup olarak degerlendirildi.

Istatistiksel analiz

Bulgularin degerlendirilmesinde SPSS 16 (Chiacago, IL, USA)
paket program kullanildi. Normal dagilim gdsteren degiskenler
icin veriler ortalamazstandart sapma, normal dagilmayan dedgis-
kenler igin veriler mediyan, minimum ve maksimum olarak goste-
rildi. Gruplar arasi karsilagtirmalarda kategorik degiskenler icin
Ki-kare, siirekli dediskenler icin tek yonlii varyans analizi
(ANQVA) uygulandi ve goklu karsilagtirmalarda Tukey HSD meto-
dundan yararlanildi. Normal dagihm gdstermeyen veriler igin
Kruskal-Wallis testi kullanildi. Normal dagilim gdsteren veriler
icin Pearson, normal dagiimayan veriler icin Spearman korelas-
yon testi uygulandi. Istatistiksel degerlendirmelerde p<0.05
anlamh kabul edildi.

Bulgular

Demografik ozellikler

Calisma grubunu yaslan 3 ay ile 17 yas arasinda degisen
(mediyan 30 ay), 173'ii kiz, 154'ii erkek olan toplam 327 hasta
olusturmakta idi. Hastalarin 172'sinde (%52.9) PAH tespit edilir-
ken, 87'sinde (%26.6) ise bulunmamaktaydi. Hastalarimizin 68'i
(%20.8) ise sinirda PAH'l grupta idi. Kilo z skoru <-2 olan 116
hastanin 114'iinde, boy z skoru <-2 olan 6 hastanin ise hepsinde
PAH vardi. Hastalarin demografik 6zellikleri, antropometrik veri-
leri, ortalama PAB, Rp/m2, QP/Qs ve Rp/Rs oranlar Tablo 1'de
ozetlenmistir. Hastalarin cinsiyet dagiimi agisindan gruplar ara-
sinda farklilik saptanmadi (p>0.05). Yasi en kii¢iik olan hastalar
orta dereceli PAH grubundaydi (Tablo 2). Pulmoner arteriyel
hipertansiyon olan grubun kilo ve boy z skorlar olmayan gruba
gore anlamli diizeyde diisiik bulundu (sirasiyla p<0.001, p<0.01).
Pulmoner arter basinci arttikgca Qp/Qs orani azalirken Rp/Rs
orani ve Rp/m2 artmaktaydi. Hastalarin PAH derecelerine gore
demografik dzellikleri Tablo 2'de sunuldu. Hastaneye yatisi
gerektirecek diizeyde alt solunum yolu enfeksiyonu gegirme
sikliklar ortalama olarak yilda; agir PAH grubunda 2.3, orta grup-
ta 2, hafifte 1.2, sinirda grupta 0.8 ve PAH olmayan grupta da 0.5
olarak saptandi.

Pulmoner hipertansiyon ve malniitrisyonun degerlendirmesi
Gomez siniflamasina gore PAH bulunan 172 hastanin
163’tinde (%94.8) malniitrisyon saptanirken, PAH bulunmayan 87
hastanin 15'inde (%17.2) malniitrisyon bulunmaktaydi (p<0.001).
Sinirda PAH'li olan 68 hastanin ise 16'sinda (%23.5) malniitrisyon
tespit edildi. Gomez siniflamasina gdre 194 hastada (%59.3),
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Tablo 1. Tiim hastalarin pulmoner arteriyel hipertansiyon varligina gore karsilastinimasi
Dedjiskenler Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon *Ki-kare/F/p **p
Yok (n=87) Sinirda (n=68) Var (n=172)
Cinsiyet K (n=173) 47 38 88 x2=1.79 p1>0.05
E (n=174) 40 30 84 p>0.05 p2>0.05
p3>0.05
Yas, ay 79.01+49.13 54.52+46.51 33.14+43.24 F=29.74
p<0.001
Viicut agirhg, kg 22.73+12.26 16.83+11.43 9.91+7.81 F=50.34 p1<0.01
0<0.001 p2<0.001
Boy, cm 114.94+25.97 101.12+26.42 81.93+25.67 F=49.51 p3<0.001
p<0.001
Viicut kitle indeksi kg/m2 15.81+1.90 15.73+1.95 12.98+1.73 F=96.30 p1>0.05
p<0.001 p2<0.001
p3<0.001
Viicut kitle indeksi 12 (13.8) 9(13.2) 139 (80.8) %2=141.62 p1>0.05
<5. persantil, n (%) p<0.001 p2<0.001
p3<0.001
Kilo z skoru -0.20 -0.63 -2.36 %2=204.71 p1<0.001
(-2.02-1.35) (-2.02-0.76) (-4.40- 0.45) p<0.001 p2<0.001
p3<0.001
Boy z skoru -0.20 -0.35 -0.78 %2=96.53 p1>0.05
(-0.79-1.12) (-0.99-0.88) (-2.76-1.38) p<0.001 p2<0.001
p3<0.001
Sistolik 23.13+6.13 36.76+3.52 61.43+1.86 F=236.10
p<0.001
F=226.13 p1<0.001
E:lsr:](::r:er:];rl:egr Diyastolik 9.29+2.80 13.17+1.86 29.97+1.09 p<0.001 p2<0.001
Ortalama 15.00+3.12 22.38+1.19 41.44+1.39 F=217.38 p3<0.001
p<0.001
Qp/Qs orani 1.99+0.83 2.47+0.10 2.23+0.10 F=4.75 p1<0.01
p<0.01 p2>0.05
p3>0.05
Rp/Rs orani 0.08+0.04 0.13+0.03 0.33+0.02 F=71.88 p1>0.05
p<0.001 p2<0.001
p3<0.001
Rp/m2 0.93+0.35 1.37:0.35 4.47+2.91 F=101.19
p<0.001 p1>0.05
Kalp yetmezligi, n (%) 17 (19.5) 16 (23.5) 147 (85.4) %2=135.93 p2<0.001
(n=180) p<0.001 p3<0.001

Veriler ortalama +standart sapma, mediyan (min-mak) ve sayi (yiizde) olarak sunulmustur
*Ki-kare testi, ANOVA testi, Kruskal-Wallis testi
**Tukey HSD-posthoc ve posttest: p1- PAH olmayan grup ile sinirda PAH olan grup, p2-PAH olan grup ile sinirda PAH grubu. p3-PAH olan ve olmayan grup
Qp - pulmoner kan akimi, Qs - sistemik kan akimi, Rp - pulmoner direng, Rs - sistemik direng
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rélatif viicut agirhgina gére 167 hastada (%51.1) malniitrisyon tespit
edildi. Tlim hastalarin PAH ve malniitrisyon derecelerine gére dagi-
limlari Tablo 3 ve Sekil 1'de sunuldu. Malniitrisyon yoniinden PAH
olmayan grup ile simirda PAH'I olan gruplar karsilastinldiginda;
Gomez (%17, %24) ve rdlatif viicut agirhgina (%13, %20) gére ista-
tistiksel olarak fark olmadigi (Tablo 3), ancak sinirda PAH grubunun
PAH olmayan gruba gore kilo skorlarinin diisiik oldugu saptandi
(p<0.001, Tablo 1, Sekil 1). Waterlow siniflamasina gdre malniitris-
yon saptanan 195 hastanin 169'unda (%86.6) akut malniitrisyon
varken, yalnizca 10 hastada (%5.1) kronik malniitrisyon ve 16 has-
tada (%8.3) akut-kronik malniitrisyon bulunmaktaydi. Kalp yetmez-
ligi tedavisi alan 180 hastanin 163'inde (%90) PAH, 172'sinde de
(%95.5) Gomez siniflamasina gdre malniitrisyon bulunmaktaydi.
Tiim hastalarin ortalama PAB, Rp/m2 ve Rp/Rs oranlari ile boya
gore viicut agirhgi, yasa gore viicut agirhg, kilo ve boy z skorlari
arasinda negatif iliski saptandi (hepsiicin p<0.001). Ancak Qp/Qs ile
antropometrik dlciimler arasinda herhangi bir iligki saptanmadi.
Ortalama PAB ile yasa gdre viicut agirligi ve kilo z skorlari arasin-
daki negatif iliski Sekil 2’de goriilmektedir.

Dogustan kalp hastalig

Hastalarin kalp defektlerine gdre dagilimi Tablo 4'de sunuldu.
Cogdunlukla kiiglik VSD'li, orta geniglikteki ASD’li ve kiiglik PDA’l
hastalarin PAH olmayan grupta oldugu goriiliirken, sinirda PAH
grubundaki hastalarda ise orta ve bilyiik geniglikteki ASD'li,
kiiglik ve biiylik PDA'll ve orta-genig VSD ile pulmoner stenoz
birlikteligi bulunan hastalarin yogunlukta oldugu izlenmekteydi.
Bunlara kargin AVSD ve orta-genig VSD'li hastalarin, orta ve agir
PAH grubunda oldugu goriilmekteydi. Hastalarimizin 7'si (%2.1)
Eisenmenger sendromu kabul edildi ve spesifik PAH tedavisi
baslandi. Eisenmenger sendromlu hastalarin tiimiinde genis
VSD mevcuttu ve geg yasta (114 yas) tani almiglard. Kilo ve boy
z skorlari -2.41 ve -1.71 idi.

Tartisma

Calismamizin sonuglari; sol-sag santl DKH'li gocuklarda PAH'nin,
malniitrisyon ve biiyiime geriligi ile yakin iligkili oldugunu; asiyanotik
sol-sag santl DKH'li gocuklarda PAB arttikga malniitrisyon derece-
sinin agirlastigini ve sinirda PAH'1 olan hastalarin olmayanlara gére
malniitrisyona daha fazla egilimli oldugunu gdstermistir.

Sol-sag santli DKH'li gocuklarda PAH, malniitrisyon ve biiyi-
me geriligi ile yakin iligkilidir (12, 17). Malniitrisyon ozellikle bebek
ve ¢ocuklarda dnemli bir morbidite ve mortalite sebebidir (6).
Yetersiz kilo alimi ve PAH, DKH'li gocuklarda erken cerrahi endi-
kasyonlar arasinda yer almaktadir. Ancak, malniitrisyonu olan
cocuklarda cerrahiye bagli morbidite ve mortalitenin arttigi da
unutulmamalidir. Ayrica ameliyat olsun veya olmasin herhangi
bir sebepten dlen DKH'li gocuklarin ¢ogunda malniitrisyon oldu-
gu da bilinmektedir (18, 19). Mehrizi ve ark. (20) DKH olan 890
gocugun %55'inin kilosunun 16. persantilden, %52'sinin boyunun
16. persantilden asagida oldugunu ve %27’sinin ise kilo ve hoyu-
nun 3. persantilin altinda oldu§unu géstermislerdir. Bu ¢ocuklar
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Sekil 1. Ortalama pulmoner arter basincina gore siniflandinimis
hastalarin Gomez siniflamasina gire malniitrisyon dagilimlan

o B
100.00 o2l
= ’ wEnd L
)§; ° @ BDOQ
H gRgs
< S3gp0® o
5 8000 o8 o% o
2 ° gf%g%g
® ES @ s o o
S, 975 ZaE “’8 o °
8. 60.00- s o>
o oo 0 g
>- a(? ﬁg @ o -
o (<]
40.00
0.00 20.00 40.00 60.00 80.00 100.00
Ortalama pulmoner arter basinci, mmHg
2.00
0.00
=
S
w
N
o
T -2.00-
=]
-4.00
0.00 20.00 40.00 60.00 80.00  100.00
Ortalama pulmoner arter basinci, mmHg

Sekil 2. Ortalama pulmoner arter basinci ile yasa gore viicut agirhgi ve
kilo z skoru arasindaki iliski

normal viicut agirhgi ile dogarlar ancak defektin ¢api ve yerine
bagh olarak erken siit ¢ocuklugundan itibaren kilo alimlar
yavaslar ve sonugta malniitrisyon gelisir (20, 21). Kalp yetmezIigi;
malniitrisyon ve miyokardiyal atrofiye neden olmakta, miyokardi-
yal atrofi de kalp yetmezligini artirmakta ve bdylece kisir bir
dongili olugsmaktadir (22).
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Tablo 2. Pulmoner arteriyel hipertansiyon derecesine gore hastalarin karsilastiriimasi
Dedjiskenler Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon Derecesi (n=172) *Ki-kare/F/p **p
Hafif (n=84, %48.3) Orta (n=58, %33.72) | Agir (n=30, %17.44)
Cinsiyet K (n=88) 42 28 18 %2=0.55 p1>0.05
E (n=84) 42 30 12 p>0.05 p2>0.05
p3>0.05
Yas, ay 36.72+4.20 18.51+2.98 51.40+5.82 F=6.69 p1>0.05
p<0.01 p2<0.01
p3>0.05
Viicut agirlig, kg 11.49+8.5 6.78+47 11.03+8.95 F=7.11 p1<0.05
p<0.01 p2>0.05
p3>0.05
Boy, cm 86.41+26.18 71.62+18.63 89.30+£30.24 F=1.76 p1<0.01
p<0.01 p2<0.01
p3>0.05
Viicut kitle indeksi, kg/m?2 13.87+1.37 12.25+1.35 11.87+1.43 F=29.99 p1<0.001
p<0.001 p2>0.05
p3<0.001
Kilo z skoru -1.75 -2.82 -3.17 %2=71.68 p1<0.001
(-3.38-0.45) - (4.25-1.67) - (4.40-1.80) p<0.001 p2<0.001
p3<0.05
Boy z skoru -0.61 -0.82 -1.26 %2=29.83 p1<0.01
(-2.76-1.38) (-2.70-0.50) -(2.56-0.15) p<0.001 p2<0.001
p3<0.01
Pulmoner Sistolik 46.01+5.55 67.18+5.04 93.46+9.30 F=682.21
arter basincl, p<0.001 p1<0.001
mmHg Diyastolik 21.97+4.08 32.10+4.37 48.26+9.07 F=272.57 p2<0.001
p<0.001 p3<0.001
Ortalama 30.36+3.79 44.82+3.85 65.90+9.03 F=553.62
p<0.001
Qp/Qs orani 2.651+0.11.33 2.079+0.586 1.366+0.590 F=23.89 p1<0.01
p<0.001 p2<0.001
p3<0.001
Rp/Rs orani 0.18+0.06 0.35+0.09 0.72+0.02 F=186.47
p<0.001
Sistolik 48.84+12.09 84.68+10.00 101.17+8.71 F=313.13 p1<0.001
pulmoner arter/sistolik p<0.001 p2<0.001
aort basing orani, % p3<0.001
Rp/m? 2.35+0.72 5.16+1.32 9.08+3.04 F=213.17
p<0.001
Kalp yetmezligi, n (%) (n=147) 60 (71.4) 57 (98) 30 (100) %2=25.93 p1<0.001
p<0.001 p2>0.05
p3<0.01
Veriler ortalamazstandart sapma, mediyan (min-mak) ve sayi ylizde olarak sunulmustur
*Ki-kare testi, ANOVA () testi, Kruskal-Wallis testi
**Tukey HSD-posthoc ve posttest: p1: Hafif ile orta, p2: Orta ile agir, p3: Hafif ile agir derecede pulmoner arteriyel hipertansiyon grubu
Qp - pulmoner kan akimi, Qs - sistemik kan akimi, Rp - pulmoner direng, Rs - sistemik direng
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Tablo 3. Tiim hastalarin pulmoner arteriyel hipertansiyon ve malniitrisyon derecelerine gire dagilimlan

Pulmoner Arteriyel Yok Sinirda Hafif Orta Agir
ipertansiyon Derecesi (n=87) (n=68) (n=84) (n=58) (n=30)
Malniitrisyon Siniflamasi
Gomez Normal (n=133) 12 52 9 -
siniflamasi Hafif (n=69) 14 15 39 1 -
Orta (n=93) 1 1 36 43 12
Agir (n=32) - - 14 18
Rélatif Normal (n=160) 76 54 30 -
viicut Hafif (n=49) 11 14 17 5 2
agirhg Orta (n=82) 34 34 14
Agir (n=36) 3 19 14
Waterlow Normal (n=132) 72 51 9 -
siniflamasi Akut (n=169) 12 15 69 54 19
Kronik (n=10) 2 1 5 2
Akut+Kronik (n=16) 1 1 1 4 9
Veriler sayi olarak sunulmustur
Tablo 4. Tiim hastalarin pulmoner arteriyel hipertansiyon derecesine ve dogustan kalp hastaligina gore dagilimi
Degiskenler Pulmoner Arteriyel Hipertansiyon
Yok Sinirda Hafif Orta Agir
(n=87) (n=68) (n=84) (n=58) (n=30)
Kiigik (n=51) 30 18 3 - -
VSD (n=150) Orta (n=26) - 24 2 -
Biiyiik (n=73) - 9 41 23
Sekundum ASD (n=49) Kiigiik (n=0) - - - -
Orta (n=36) 19 14 6 - -
Biiyiik (n=10) 5 4 1 - -
Sinus venozus ASD (n=14) 7 1 6 - -
PDA (n=37) <4 mm (n=24) 13 9 2 -
>4 mm (n=13) 2 9 1 1
PS+0rta VSD (n=22) 5 9 8 -
PS+Biiyiik VSD (n=18) 2 5 1" -
AVSD (n=9) 3 4 2
Mikst (n=11) 6 3 1
Aorta-pulmoner pencere (n=2) 1 1
Veriler sayi olarak sunulmustur
ASD - atriyal septal defekt, AVSD - atriyoventrikiiler septal defekt, PDA - patent duktus arteriyozus, PS - pulmoner stenoz, VSD - ventrikiiler septal defekt

Dogustan kalp hastalifi olan hastalarda malniitrisyon ve
biiylime geriligi birgcok nedenle gelisebilmektedir, ancak en
onemli etken yetersiz besin alimidir (19, 23, 24). Malniitrisyona
neden olan muhtemel mekanizmanin kalori ihtiyacinin fazla
olmasina ragmen, yetersiz kalori alimina, artmis metabolik hiza
veya her ikisinin birlikteligine bagl oldugu diisiiniilmektedir (24).
Kronik hipoksi, istahsizlik ve hiicresel diizeyde nutrientlerin etki-

siz olmasina neden olmaktadir (25). Periferal hipoksi besinlerin
yeteri kadar yikilamamasina, ayrica splanik alandaki konjesyon
da malabsorbsiyona neden olmaktadir. Bu da anoksi ile kalp
yetersizligine bagl intestinal mukoza ddeminin bagirsak duvarini
etkilemesi ile agiklanabilir (24). Artmig kardiyak ve solunumsal is
yiikii ile gastrointestinal konjesyon, enerji alim azligi ve istahsiz-
lik ile kombine oldugunda malniitrisyon daha da agirlagsmaktadir.
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Sempatik sinir sistemi, hematopoetik ve solunum sistemi aktivi-
tesinin artigina bagh bazal metabolizma hizinin yiiksekligi de
malniitrisyona yol agan etkenlerden biridir (25). Bu ¢ocuklarda
gelisen enfeksiyonlar da bazal 1s1 ve metabolik stresi artirarak
bazal metabolizma hizinin artmasina katkida bulunmaktadir (26).
Malniitrisyonun diger nedenleri ise eslik eden genetik faktdrler
ve artmis enerji gereksinimidir (24). Ayrica malniitrisyonlu hasta-
larda endojen substrat limitleri de simirlidir. Makroniitrient ve
mikronditrientlerdeki eksiklikler solunum kaslarinin fonksiyonla-
rini, immiin sistemi ve enfeksiyonlarin iyilesmesini kotii yénde
etkiler (24, 27, 28). Menon ve ark. (19) g¢alismalarinda konjestif
kalp yetmezligi ve PAH'li olgularinin normal gocuklara gére din-
lenme oksijen tiiketiminin ¢ok yiiksek oldugunu, daha fazla bazal
metabolizma enerjisi kullandiklarini ve sonugta yag depolanmasi
icin daha az enerji kaldigini gdstermislerdir. Dinleyici ve ark. (29)
DKH olan gocuklarda insiilin benzeri biiylime faktorii-1 (IGF-1)
seviyelerinin diisiik, biiylime hormonu seviyelerinin yiiksek oldu-
gunu saptamiglar ve IGF baglayici protein 3 seviyelerinin malniit-
risyonu belirlemede dnemli bir faktér olabilecegini 6ne siirmiis-
lerdir. Bagka bir ¢calismada da serum IGF-1 diizeylerinin malniit-
risyonu olan siyanotik DKH'da malniitrisyonu olmayanlara gore
daha disiik oldugu gdsterilmistir (30). Bu sonuglar DKH olan
cocuklarda biiyiime hormonu-IGF aksinin bozuldugunu géster-
mektedir. Aglik hormonu olarak bilinen ghrelin, malniitrisyon ve
bliylime geriligindeki enerji metabolizmasindaki eksikligi denge-
lemek {izere artar. Dogustan kalp hastaligi olan cocuklarda
serum ghrelin diizeylerinin yliksek oldugu ve ghrelin diizeyleri ile
VKi arasinda negatif iligki oldugu gésterilmistir (31, 32).

Sik gecirilen enfeksiyonlar DKH'li gocuklardaki biiyiime geri-
ligi ve malniitrisyon geligsiminin en 6nemli nedenlerinden birisidir
(6, 28). Cil ve ark. (17) dzellikle dekonjestif tedavi alan sol-sag
santli DKH'li hastalarda hastaneye yatis gerektiren alt solunum
yollari enfeksiyonlarinin anlamli 6lgiide yiiksek oldugunu, bu
hastalarda olusan malniitrisyonun en dnemli nedeninin yetersiz
beslenme ve sik gecirilen alt solunum yollari enfeksiyonlari
olduklari bildirilmistir. Hansen ve ark. (27) ise beslenme problem-
leri ve malabsorbsiyona yol agan nedenleri bagirsaklarda venéz
konjesyon, periferik anoksi sonucu besinlerden yetersiz yararla-
nim, asidoz, genetik faktdrler ve sik gecirilen {ist solunum yolu
enfeksiyonlari gibi etkenler olarak siralamiglardir. Bizim ¢aligma-
mizda da defektin capi ve PAH derecesi arttikga hastaneye
yatigi gerektirecek diizeyde alt solunum yolu enfeksiyonu gegir-
me sikhgr artmaktayd.

Siyanotik DKH'da kilo ve boy birlikte etkilenirken, asiyanotik
DKH'da ise kilo boya gdre daha fazla etkilenir (12, 33). Yapilan bir
calismada pulmoner arteriyel hipertansiyonu olsun veya olmasin
siyanotik DKH'li olanlarda kemik yasinin belirgin olarak geri oldu-
gu ve asiyanotik DKH olanlarda pulmoner arteriyel hipertansiyon
varhiginda biiyiime geriliginin belirgin geri oldugu gdsterilmistir
(34). Oksidatif durumun siyanotik DKH'da yiiksek asiyanotik
DKH’da normal oldugu gdsterilmistir (35). Ayrica siyanotik DKH'da
serum IGF-1 diizeyleri ile oksijen satiirasyonu arasinda pozitif
iligkinin gdsterilmesi ile kronik hipoksinin serum IGF-1 diizeylerini
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azalttigi one siirlilmastiir (30). Bu bulgular siyanotik hastalardaki
biiyiime geriliginde; kronik hipoksinin pulmoner arteriyel hiper-
tansiyondan daha etkili oldugunu gdstermektedir. Cameron ve
ark. (33) yaptiklari ¢aligmalarinda malniitrisyonun konjestif kalp
yetmezligi ve siyanozu olan hastalarda belirgin oldugunu bildir-
mektedir. Dogustan kalp hastaligi olan ¢ocuklarda TNF-alfa ve
IL-6 seviyelerinin yiiksek oldugu gosterilmistir (31). Serum ghrelin
diizeylerinin asiyanotik DKH olanlarda siyanotik DKH olanlardan
daha yiiksek olmasi ve serum ghrelin diizeyleri ile TNF-alfa
diizeyleri arasindaki pozitif iligkinin saptanmasi; malniitrisyonun
konjestif kalp yetmezIigi ve kronik hipoksi ile iligkili oldugunu des-
teklemektedir (31). Ulkemizde yapilan bir ¢alismada agirligi <5
persantil olanlarin; en fazla siyanotik lezyonu olan ve/veya kalp
yetmezIigi tedavisi alan hastalar olduklarini bildirilmislerdir (17).
Linde ve ark. (36) siyanotik hastalarda boy ve kilonun asiyanotikle-
re gore fazla etkilendigini, bu galismanin aksine Salzer ve ark. (37)
asiyanotik hastalarin kilo aliminin siyanotiklere gore daha azal-
mis oldugunu bildirmiglerdir. Calismamizda tiim hastalarin kilola-
rinin boylarina gore daha fazla etkilendigini tespit ettik. Pulmoner
arteriyel hipertansiyonlu hastalarin kilo z skoru <-2 olanlar %66.2
iken boy z skorlari <-2 olanlar sadece %3.4 idi. Ayrica hastalari-
mizin biiyiik gogunlugunun akut malniitrisyonlu (wasting) olmasi
da asiyanotik sol-sag santli DKH'li hastalarda kilonun boya gére
daha c¢ok etkilendigini destekler nitelikteydi.

Sol-sag santl DKH'da trikiispit dncesi lezyonlar, trikiispit
sonrasi lezyonlara gore daha az siklikta ve ge¢ yaslarda PAH'a
neden olurlar (33, 36, 38). Calismamizda da gerek PAH olmayan,
gerekse sinirda olan grupta en gok ASD ve kiigiik VSD’li hastalar
bulunurken AVSD ve orta-genis VSD'lilerin ise orta ve agir PAH
grubunda yogunlukta oldugu gdriilmekteydi. Defektin lokalizas-
yonu oldugu kadar boyutu da dénemlidir. Biiyiik defektlerde,
kiiglik defektlere gore daha fazla ve erken PAH gelisme riski
vardir. Yetigkin hastalarda yapilan bir galismada kii¢iik VSD’lerde
%3 oraninda PAH gelistigi, biiyiik defektlerde bu oranin %50'ye
ulastigr bildirilmistir (39). Bizim hastalarimizda da defekt capi
artikca PAH ve malniitrisyon derecesinin arttigi gériilmekteydi.
Sol-sag santhh DKH'da pulmoner stenoz PAHtan koruyucu bir
faktor olarak kabul edilmektedir. Calismamizda da pulmoner ste-
nozu olan VSD'lilerde PAH ve malniitrisyon ya hi¢ yoktu ya da
hafif derecede bulunmaktaydi.

Kalp yetersizligi olan hastalarda fazla miktarda enerji harcan-
masina ragmen kalori alimi yetersiz kalmaktadir; pulmoner kon-
jesyona bagli dispne ve takipne, yorgunluk, istahsizlik ve hipoksi,
besin alimini zorlagtirir ve oksijen tiiketimini artinir (22, 24).
Kullanilan diiiretik tedavi ve sivi kisitlamasi da sodyum, potas-
yum, magnezyum gibi elementlerin kaybi ve sonucunda da hal-
sizlige neden olmaktadir (24). Sondeheimer ve ark. (40) DKH'da
gastrointestinal sistem maturasyon ve fonksiyonlarinin geri kal-
digini bildirmiglerdir. Kalp yetmezligi neticesinde olusan hepato-
megali, olusturdugu basi nedeniyle mide hacmini ve besin alimi-
ni azaltmaktadir. Ayrica gastrointestinal sistemde 6dem gelisme-
si sonucunda motilite bozuklugu ve malabsorbsiyon meydana
gelmektedir (24, 40). Calismamizda da kalp yetmezligi tedavisi
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alan hastalarin %90'inda PAH, %95.5'inde de malniitrisyon tespit
etmemiz kalp yetmezliginin malniitrisyon gelismesinde ne kadar
onemli bir etken oldugunu gosterir nitelikteydi.

Daha 6nceki calismalarda PAH ile biiyiime geriligi arasinda
anlamh bir iligki oldugu bildirilmistir (12, 17, 37, 41). Yiiksek pul-
moner dirence karsi calisarak hipertrofiye olan sag ventrikiiliin
oksijen gereksiniminin artmasi ve olugan kronik hiicresel hipok-
siye bagh daha fazla enerji tiiketimi sonucunda PAH’li hastalarda
malniitrisyon daha da agirlasmaktadir (19). Biiylime geriliginin
en fazla AVSD ve genis VSD’li hastalarda gdriilmesi; bu hastalar-
da yiiksek orandaki sol-sag sant miktarinin PAH'a ve konjestif
kalp yetmezligine neden olmasi ile agiklanabilmektedir. Varan ve
ark. (12) DKH'll gocuklarda beslenme ve biiyiime iizerine etkili
olan en dnemli faktoriin kronik hipoksi ve PAH oldugunu, en
belirgin malniitrisyonun (%56'sinda orta-agir derecede) siyano-
tik PAH'lI hastalarda goriildiigiini bildirmislerdir. Hastalarimizda
da ortalama PAB ile malniitrisyon derecesi arasinda kuvvetli bir
iliski mevcuttu. Rp/m2 ve Rp/Rs orani ile kilo ve boy z skorlari
arasinda negatif iligki bulmamiz sol-sag santin zaman icerisinde
pulmoner yataktaki remodeling’i etkiledigini, kalbin is yiikiiniin
artmasi ve oksijen degisiminin bozulmasi sonucunda da malniit-
risyonu agirlastirdigini diigiindiirmektedir.

Daha dnceki caligmalardan ASD’li hastalarda PAH'In erigkin
yaslara dogru gelistigi bilinmektedir (42). Izole sekundum ASD'li
cocuklarda PAHIn %2.2-13 arasinda oldugu bildiriimektedir (43, 44).
Rhee ve ark.'nin (45) yaptiklari ¢aligmalarinda ASD’li hastalarda
cerrahi diizeltme sonrasi biiylimenin anlamh derecede arttigini
bildirmiglerdir. Goetschmann ve ark. (43) yaptiklari bir ¢calismada
PAH’1 olan sekundum ASD’li hastalarin kilo alimlarinin olmayan-
lara gére daha az oldugunu tespit etmislerdir. Calismamizda izole
sekundum ASD’li hastalarin %36'sinda sinirda, %14'linde ise
hafif PAH vardi. Gomez siniflamasina gére 10°'unda (%20.4) hafif
ve birinde (%2) orta diizeyde malniitrisyon bulunmaktaydi.

Malniitrisyonu bulunan DKH'li cocuklarin cerrahi diizeltme-
den sonra normal biiylime diizeyini yakaladiklari bilinmektedir
(20, 45, 46). Nydegger ve ark. (47) postoperatif bir hafta iginde
enerji tiikketiminin belirgin olarak azaldigini ve 6 ay sonra da
bebeklerin boy ve kilolarinin normal yasitlar ile benzer duruma
geldiklerini gostermislerdir. Bu nedenle trikiispit sonrasi bdlgede
genis defekti olan hastalara erken yasta tani konularak, yakin
takip edilmeli; kalp yetersizligi, PAH ve malniitrisyon ilerlemeden
defektleri kapatiimalidir.

Calismanin kisithhiklan

Calismamz retrospektif bir calisma olmasi nedeniyle anne ve
babanin antropometrik ozellikleri, sosyo-ekonomik ve kiiltiirel
diizeyleri gibi faktdrler yeterli olarak degerlendirilemedi.

Sonug
Asiyanotik sol-sag santli DKH olan ¢ocuklarda, PAH gelisi-

minde defektin hemodinamisinin 6nemli rol oynadigi ve pulmo-
ner arter basinci ile malniitrisyon derecesinin anlaml pozitif
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iligki icinde oldugu goriilmistiir. Ayrica sinirda PAH'1 olan hasta-
larin olmayanlara gére malniitrisyona daha fazla egilimli oldugu
ve bu konuda genis kapsaml arastirmalar yapilmasi gerektigi
diisiiniilmiistiir. Ozellikle genis defekti olan hastalarin, erken
cerrahi diizeltme agisindan, kilo alimlari ve PAH y6niinden yakin-
dan izlenmeleri gerektigi degerlendirilmigtir.

Cikar catismasi
Herhangi bir ¢ikar catismasi bildirilmemistir.
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