COCUKLUK GAGI KALP HASTALIKLARINDA KLINIK BULGULAR VE SEMPTOMLAR
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ANAMNEZ

HASTANIN OZ VE SOY GEGMISI

Kalp hastalii dustnulen bir hastada 6z ve soy gegmis ile ilgili sorular sorarak kalp hastaligi tanisi
koymada yardimci olabilecek bilgiler elde edilebilir.

Hastanin medikal anamnezi

Hastanin 6nceden miyokardit gecirmis olmasi veya 600 mg/mz'i asan dozda Doxorubicin
hidroklorid (Adriamycin) kullanmis olmasi dilate kardiyomiyopati agisindan uyarici olmaldir. Ayrica dig
cekimi veya cerrahi bir miidahale yapildiginin 6grenilmesi infektif endokardit olasiligini akla getirmelidir.

Aile hikayesi

Konjenital kalp hastali§i (KKH) bulunan hastalarin 1/3'Gnun ailesinde KKH'ina rastlandigi tespit
edilmistir. 1. derece akrabalardan birinde KKH bulundugunda tekrarlama riski %1-5 kadardir. Ikisinde
birden KKH oldugunda tekrarlama riski 3 misline gikar. 1. derece akrabalari arasinda 3 kiside KKH varsa
risk %60-100 arasinda de@ismektedir. Vakalarin %50'sinde hastadaki defekt ailedeki defekte uygunluk
gostermektedir. Tekrarlama riski en ¢ok olan KKH'lari ventrikller septal defekt (VSD), patent duktus
arteriosus (PDA), atrial septal defekt (ASD) ve Fallot tetralojisidir (TOF). Aile hikayesinde bunlardan birisi
varsa ayirici tani siralamasinda ilk siraya oturtulmalidir.

Konjenital kalp hastaliklarinin %8 kadarinin genetik ve kromozomal zemini oldugu gdsterilmistir.
Ebeveynler arasinda Marfan, Holt-Oram gibi dominant kalitiml hastalik, veya Friedreich ataxia, cutis laxa,
pseudoxanthoma elasticum gibi recessif kalitimli hastaliklarin bulunup bulunmadigi arastiriimalidir.

Ailede geng yasta aniden o6len bir kisinin bulunup bulunmadidi hipertrofik kardiyomiyopati ve
disritmiler agisindan sorulmalidir.

Akrabalar arasinda akut romatizmal atesin bulunup bulunmadigi da 6grenilmelidir.

Ailede 55 yasin altinda hiperlipidemisi veya koroner kalp hastaligi bulunan kisilerin varhgi
gocuklarin hiperlipidemi yontinden tetkikini gerektireceginden dnemlidir.

Annenin saglik durumu

Annede diabetes mellitus, epilepsi ve lupus gibi hastaliklar sorulmalidir. Epileptik annelerin
hamilelikleri sirasinda kullandiklari ilaglar 6grenilmelidir. Annedeki lupus ile konjenital atrioventriktler blok
arasinda bir iligki bulundugu bilinmektedir. Diabetik anneden dogan bebeklerde cesitli, kardiak defektler
bulunmaktadir. Bunlar arasinda en sik gorileni kardiyomiyopatidir. Diabetik anne bebeklerinin yaklasik
olarak %30'unda rastlanmaktadir. Hipertrofi 2-12 ay iginde kaybolur. Bu tip bebeklerin cogunda konjestif
kalp yetersizligi (KKY) olusur. Semptomatik bebeklerde semptomlar 2-4 haftada dizelmeye baslar.
Diyabetik anne bebekleri arasinda KKH insidensi %4' tir. Bu oran genel popullasyondakinin 5 misli kadar,
daha yuksektir. En sik rastlanan KKH buylk arterlerin transpozisyonu (BAT) ve VSD’dir. Bu nedenden
dolayi kardiyak siyanozu bulunan diabetik anne bebeklerinde akla ilk gelecek tani BAT olmalidir.

Dogum ile ilgili bilgiler:

Asfiksi

Asfiksi agisindan Apgar skoru sorulmalidir. Asfiksi fotal dolasimin devam etmesini saglayarak
(persistant fotal sirklasyon), yenidogan déneminde siyanoz ve KKY bulgularinin olusmasina ve yapisal
KKH ile karismasina neden olmaktadir. Ayrica asfiktik yenidogan bebeklerde hipoglisemi ve hipokalsemi
gelisebilir. Hipoglisemi ve hipokalsemi de yenidogan bebeklerde KKY ile sonuclanabilmektedir

Prematiire dogum

Prematiire bebeklerde duktus kapanmasi gecikir. Ozellikle 1000 gm'in altinda ve pulmoner
hastaligi olan premattre bebeklerde PDA mutlak akla gelmelidir.

Yiiksek yerlerde dogum

Bebegdin dogdugu yerin deniz seviyesinden yuksekligi sorulmaldir. Yiksek yerlerde dogan
bebeklerde pulmoner arter basincinin dismesi geciktiginden pulmoner hipertansiyon (PH) ile birlikte
hipoksemi duktus kapanmasini geciktirir. Bu nedenle ylksek yerlerde dogan bebeklerde PDA akla
gelmelidir. Ornegin And daglarinda yasayanlarda PDA insidensi koroner arter hastaliklari insidensinden
bile daha ylUksek bulunmaktadir.

Dogum agirhgi

ingiltere'de yapilan bir galismada BAT, pulmoner stenoz (PS) ve hipoplastik sol kalp (HSKS)
disindaki kalp hastaliklari ile dogan bebeklerin hepsinde disik dogum agirligr bulundugu gdsterilmistir.



Gebelik anamnezi

KKH'liginin olusmasinda c¢evre faktorleri vakalarin sadece %2'sinde etkilidir. Bazi ilag ve viral
infeksiyonlarin teratojen oldugu bilinmektedir. Rubella infeksiyonu, diphenylhidantoin, trimethadione,
valproate, thalidomide, lithium, warfarin ve alkol ile ilk 3 ayda maruz kalmak KKH'nin meydana gelmesine
sebep olmaktadir. Bunlarin sebep oldugu kalp hastaliklari Tablo 1'de goérilmektedir. Bunlara ek olarak
amphetaminler, sex hormonlari, sitomegalovirus infeksiyonlari da KKH'ina sebep olmaktadir. Hamileligin
son haftasinda coxsackie virus infeksiyonu
gegcirilmesi, bebekte mortalite orani ylksek

Tablo 1: Gebelikte infeksiyon ve teratojen ajanlar miyokardite neden olabilmektedir.
Etkili ajanlar KKH KKH . )
riski (%) HASTANIN SIKAYETLERI:
Rubella 50-80 PDA, VSD, Periferik Bize basvuran bir hastada asiri
PS terleme, gabuk yorulma, sik tekrarlayan Ust
Warfarin 15-45 TOF, VSD solunum vyolu infeksiyonlari, gelisememe,
Difenilhidantoin 10 PS, AS beslenme zorlugu, carpinti, nefes darligi,
Trimethadione 20 TOF, morarma, gogus agdrisi, bayllma gibi
Trunkus arteriozus sikayetlerden biri veya birkaci
Lityum 10 Ebstein anomalisi bulundugunda kalp hastaliklari  akla
Valproat AK, HSKS gelmelidir. Ancak bu sikayetlerin bir ¢ogu
Alkol 30-40 VSD kalp hastaliklari icin spesifik degildir, buna

ragmen bu sikayetlerden tani agisindan
bazi bilgiler elde edilebilir.
Asiri terleme
Ozellikle beslenme sirasinda asiri terleme KKY'nin bir bulgusu olabilir. Sempatik sinir sisteminin
aktivasyonu sonucunda veya solunum isinin artmasina bagli olarak meydana gelir. Asiri terlemenin
diagnostik bir spesifitesi yoktur. Ancak diger bulgularla birlikte KKY'ine sebep olan hastaliklarin
dusunudlmesine yardim eder.

Cabuk yorulma
KKY'nin bir bulgusu olarak karsimiza ¢ikabilir. Bebegdin emerken ¢abuk yorulmasi, daha buyuk
cocuklarda ise akranlarina goére daha ¢abuk yorulmasi olarak tanimlanabilir.

Sik tekrarlayan solunum yolu infeksiyonlari

Ozellikle sol sag santll KKH’1 bulunan gocuklarda akcigerlerde olusan staz alveolar makrofajlarin
fonksiyonlarini bozarak enfeksiyona zemin hazirlar. Ayrica, genislemis pulmoner arter ve sol atriumun
bronglara basisi ile trakeobronsial agagta sekresyonlarin stazina, atelektazi gelismesine ve bunlarin
infeksiyon kaynagi olmasina sebep olabilmektedir. Solunum sesleri kalp seslerini 6rtmesi durumunda
astim, bronsit, pndmaoni tanilari konularak KKH uzun stre atlanabilmektedir.

Gelisme geriligi, kilo alamama

Kalp hastaligi bulunan hastalarda sik rastlanan bir sikayettir. Emerken ¢abuk yorulma sonucu az
kalori alimina baglh oldugu gibi dispnesi bulunan c¢ocuklarda devamh ve hizli solunum Kkalori
kaybettireceginden bebek yeteri kadar kalori alsa bile yeterli kilo alamaz Bu iki nedene bagl olan gelisme
geriligi genis sol-sag santina bagh KKY geligsen hastalarda gértulmektedir. KKH bulunan ¢ocukta geligsme
geriligi, mevcut sendromun bir bulusu olarak ta karsimiza gikabilir. Yapilan c¢alismalarda ciddi kalp
hastaligi bulunan kisilerde intestinal absorbsiyon anomalilerinin bulundugu bunlarin da gelisme geriligine
katkisinin oldugu gosterilmigtir. Yine yapilan baska calismalarda siyanotik konjenital kalp hastalgi
bulunan cocuklarda kronik hipoksinin hiicre ¢ogalmasi ile interferans yaptigi ve bunlarda yag dokusu
hlcrelerinin azalmasina sebep oldugu bulunmustur.

Carpinti
Hastadaki tasiaritminin gocuk tarafindan ifade edilmesi olarak yorumlanabilir. Fizik muayene, EKG
veya Holter ile desteklenmelidir.

Nefes darhgi
Fizik muayene bulgulari ile desteklendiginde dispnenin bir ifadesi olarak kabul edilebilir.



Morarma
Ailenin ifade ettigi bu sikayetin gergek bir siyanoz olup olmadidi fizik muayene ile arastiriimalidir
(bakiniz siyanotik hastaya yaklasim).

Comelme

Pulmoner stenozla birlikte olan sag-sol santh siyanotik KKH’I bulunan ¢ocuklar efor sirasinda
siyanotik ndbet gelecegini hisseder ve ¢omelirler. Bdylece sistemik vaskiiler rezistans yikseltilir ve PO2’su
(parsiyel oksijen basinci) disik vendéz kanin kalbe geri donusu onlenerek ndbet atlatiir. Coémelme
hikayesi pulmoner stenozun agirhgi gosterir.

Eklem sikayetleri

Eklemelerde sislikten yakinan hastada eklem sikayetleri tam olarak tanimlanmalidir. Gezici,
surekli olup olmadigi aydinlatiimahdir. Artritin 4 kardinal bulgusunun varligi arastiriimalidir. Blylk
eklemlerde asimetrik, gezici artit varligi akut romatizmal atesi dusindurirken, simetrik olarak blyuk
eklemlerle birlikte kiguk eklemleri de tutan ve aspirine cevap vermeyen artritli bir vakada romatoid artrit
daha muhtemeldir.

Norolojik sikayetler

Ekstremitelerde istemsiz hareketler Sydemham koresini dustndirmelidir. Siyanotik KKH olan
hastalar kronik hipoksiye bagli bas agrisindan yakinabilirler. Siyanotik KKH olan hastalarda polisitemiye
bagli mikrovaskiler dolagimda olusan bozukluklar embolik olaylarin gelismesine yol agabilir. Benzer tablo
enfektif endokarditli vakalarda da gorilebilir ve prognozun kotllesmesine yol agar. Antiepileptiklerle
kontrol altina alinamayan ve 6zellikle efor sirasinda gelen konvdlziyonu olan hastalarda kardiyak ritm
bozukluklar mutlaka akla getirilmelidir. (Uzun QT sendromu, SVT, VT)

Gogius agrisi
Gogus agrisi sikayeti ile gelen hastalarin %40-50 kadarinda herhangi bir organik bozukluk tesbit
edilmez. Goégus agrisi kardivaskuler sistem diginda gégus duvari, solunum sistemi, gastrointestinal ve
piskojenik nedenlere bagh olarak da meydana gelebilir. Kardiyak nedenli gégus agrisi tim gdégus
agrilarinin %1-6’sini teskil eder. Gogus agrisinin senkop, presenkop, ¢arpinti ile birlikte olmasi, hastanin
kalp ameliyati gegirmis olmasi, ailede izah edilemeyen ani 6lim anamnezinin bulunmasi, gégus agrisinin
eforla iligkili olmasi, fizik muayene, EKG ve TELE’de patolojik bulgu bulunmasi kardiyak kokenli gogis
agrisini distndidrmelidir. Ayrica hasta goérinimunin Marfan sendromu, miltiple lentigines, Turner,
Friedreich ataxia, Noonan sendromu, Tuberos skleroza uymasi veya viucutta xanthomlar bulunmasi gogus
agrisinin kardiak nedenli olabilecegini animsatmalidir. Marfan sendromunda aort perforasyonu, multiple
lentigines, Turner, Friedreich ataxia, Noonan sendromu olanlarda hipertrofik kardiyomiyopati,
Tuberosklerozda intrakardiak rhabdomyom bulunabilece@i unutulmamalidir. Derideki xanthomlar
hiperlipoproteinemiye bagli olup atherosklerotik kalp hastaligi ile birlikte bulunabilir.
Cocuklarda gogiis agrisina en sik neden olan kalp hastaliklar

e Perikard hastaliklari
e Miyokard hastaliklari: Miyokart hastaliklarina bagh agri, koroner kan akimi ile miyokardin oksijen

ihtiyaci arasindaki dengesizlige baghdir

e Miyokardit

e Hipertrofik kardiyomiyopati

e Konjestif (dilate kardiyomiyopati)
e Koroner arter hastaliklari

e Sol koroner arterin aort ile pulmoner arterin arasindan gegmesi durumunda egzersiz sirasinda
baski altinda kalmasi agri meydana getirir
Ostial stenoz, atrezi
Koroner arter fistilleri koroner dolagimdan kan g¢alar
Tip Il hiperbetalipoproteinemi erken yaslarda atherosklerotik kalp hastaliklarina sebep olabilir
Kawasaki hastaligina bagli koroner arter anevrizmalari
Mukopolisakkaridoz ve homocystinuria da koroner arter anomalileri
e Addlesanlarda normal koroner arter anatomisine ragmen ST yukselmesi ile birlikte giden variant

anjina tarif edilmistir.



Cocain alimi gégus agrisi ve miyokart infaktlisiine neden olabilir
Sag ve sol ventrikdl ¢ikis yolu stenozlari
e Ciddi aort stenozu valviler, sub veya supra valviler olabilir Agri siklikla egzersiz ile birliktedir
e Ciddi pulmoner stenoz
e Mitral valv prolapsusu (MVP). Vakalarin %18' inde go6gus agrisi bulunur. Agri istirahat sirasinda
goruldr. Prolapsusa bagh papiller adele ve ventrikil duvarinin gerilmesine bagl oldugu
disindlmektedir.
Eisenmenger sendromu
Aritmiler
e  Supraventrikuler tasikardi (SVT )
e Ventrikller tasikardi (VT)
e Prematire ventriktler kontraksiyon
e Accelere idioventrikuler ritim

Senkop
Serebral dolasimin gegici olarak azalmasi sonucunda olusan ani suur ve postural tonus kaybidir.

Bazi senkoplarda konvilziyon gériilebileceginden epilepsi ile karigabilir. Cocuk ve addlesanlarda gorilen
senkopun %80'i neurally mediated (vazovagal) senkoptur. Bebek ve cocuklarda kalp hastaligina bagl
senkop daha nadirdir (yaklasik %20) Ancak bulundugunda zemindeki kalp hastaligina bagl olmak Uzere
ani 6lumle sonuglanabilir,
e Cocuklarda en sik gorilen kardiak senkop nedenleri

e Tasiaritmiler kardiak output disukligine sebep olacak kadar uzun suren hizli tasikardiler Wolff
Parkinson White (WPW), uzun QT- sendromlari
Konjenital atrioventrikiler (AV) tam blok
Hasta sinus sendromu
Kardiyomiyopatiler (stenozla birlikte olan ve olmayanlar)
Aort stenozu
Pulmoner stenoz
Eisenmenger sendromu
PS'lu siyanotik konjenital kalp hastaliklar
Koroner arter anomalileri
MVP

Hipertansiyon: Cocukluk c¢aginda hipertansiyonla gelen vakalarin arastirimasi sirasinda aort
koarktasyonu mutlaka ekarte edilmelidir. Hipertansiyonla gelen bir hastada femoral arter nabazanlarinin
alinamamasi durumunda basitge koarktasyon tanisi konulabilir.
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