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Reliable Myocardial Protection in
Congenital Heart Disease with

Aortic Clamp Times Exceeding 100 Minutes

Aort Klemp Siiresi 100 Dakika ve Uzerinde Olan
Konjenital Kalp Hastaliklarinda
Giivenli Myokard Korumast

ABSTRACT Objective: We retrospectively investigated the cardioplegic solution and our delivery
method which we used in complex congenital heart operations with long aortic cross clamp times
(ACCT). Material and Methods: Eighty patients had ACCT of 100 minutes or more. The cardiople-
gia were administered every 20 minutes in Group 1 (n=48) and every 15 minutes in Group 2 (n=32).
Moderate hypothermic intermittent antegrade blood cardioplegia with minicardioplegia technique
was used in all our patients. Results: The inotropic score in Group I was higher than that in Group
2 (p=0.04). The patients in Group I needed longer ventilator support and had longer durations of in-
tensive care unit (ICU) and hospital stay (p<0.05). The ejection fraction (EF) values decreased from
77+10% to 61+15% in Group I (p=0.04); however, the EF values were not different postoperatively
in Group II (preoperative 72.8+12%; postoperative 70.5+12%) (p=0.06). The hospital mortality was
higher in Group I 27% (n=13) than in Group II (12.5%, n=4) (p=0.037). Conclusions: Moderate hy-
pothermic blood cardioplegia administered with 15-minute intervals provides better myocardial
protection than 20-minute intervals in cases with ACCT exceeding 100 minutes.

Key Words: Congenital heart disease; myocardial protection; heart failure

OZET Amag: Aort klemp siiresi uzun olan kompleks konjenital kalp ameliyatlarinda uygulamas ol-
dugumuz kardiyoplejik soliisyonu ve metodu retrospektif olarak inceledik. Gereg ve Yontemler:
Seksen hastada aort klemp siiresi 100 dakika ve tizerindeydi. Grup I (n=48) de kardiyopleji 20 da-
kikada bir Grup II (n=32) de ise 15 dakikada bir uygulandi. Orta dereceli hipotermi uygulandi. Mi-
nikardiyopleji yontemi ile aralikli antegrad kan kardiyoplejisi kullamild. Bulgular: Inotrop skorlari
Grup I'de daha yiiksekti (p=0,04). Grup I'deki hastalar daha uzun siire ventilator destegine ihtiyag
gostermis olup, yogun bakimda ve hastanede kalis siireleri daha uzundur (p<0,05). Grup I'de ejek-
siyon fraksiyonu %77+10’dan %61+15’e geriledi (p=0,04). Grup II'de ise ejeksiyon fraksiyonu degi-
smedi. Hastane mortalitesi Grup I'de %27 (n=13), Grup II'de ise %12,5 (n=4) olarak tespit edildi (
p=0,037). Sonug: Aort klemp siiresi 100 dakika ve tizerinde olan hastalarda 15 dakikalik araliklarla
verilen orta dereceli kan kardiyoplejisi daha iyi bir myokard korumas: saglamaktadar.

Anahtar Kelimeler: Konjenital kalp hastalig1; miyokard korumasi; kalp yetmezligi

Pediatr Heart ] 2016;3(1):1-6

ardioplegic arrest is frequently used in cardiac surgery in order to
provide preservation of myocardial functions, a bloodless operative
field and to allow rapid resumption of contractile activity at the end
of the procedure. Cardioplegic arrest is much more preferred in congenital
heart operations where intracardiac repair is usually needed. On the other
hand, despite the advances in both surgical techniques and in cardioplegic



Biilent SARITAS et al.

RELIABLE MYOCARDIAL PROTECTION IN CONGENITAL HEART DISEASE...

solutions, perioperative myocardial damage and the
related low cardiac output are the main causes of
morbidity and mortality in congenital cardiac op-
erations which have long aortic cross clamp times
(ACCT).™*

There is no unique technique of myocardial
protection. Currently, blood cardioplegia is the
most frequently employed method to achieve effi-
cient myocardial protection. However, the fre-
quency of cardioplegia application during the
procedure, its content and application methods
(tepid or cold, antegrade or retrograde, continuous
or intermittent) differ among many centers.>!! In
this study, the outcome of congenital cardiac oper-
ations was retrospectively compared with respect
to ACCT where the threshold value was set at 100
minutes.

I MATERIAL AND METHODS

Among 1376 patients with congenital heart disease
operated between 2007 and 2013, the ACCT was
longer than 100 minutes in 5.8% (n=80). The peri-
operative symptoms in these 80 patients were ret-
rospectively examined. The patients were divided
into two groups. The cardioplegia were adminis-
tered every 20 minutes in Group 1 (n=48) and
every 15 minutes in Group 2 (n=32). Perioperative
values of the two groups were compared with re-
spect to diagnosis, operations, age, body weight, pe-
rioperative left ventricular ejection fractions
(LVEF), fractional shortening (FS), ACCT, car-
diopulmonary bypass time (CPBT), inotropic sup-
port in intensive care unit (ICU), ventilatory
support time, ICU stay time, hospital stay time and
early hospital mortality.

The study was approved by the institutional
ethics committee. All authors have read and ap-
proved the manuscript. There is no conflict of in-
terest concerning this paper.

INOTROPIC SCORE

The inotropic scores [IS=dopamine dose (ug/kg/
min) + dobutamine dose (pg/kg/min) + 100 x epi-
nephrine dose (ug/kg/min) +10 x milrinone dose
(ug/kg/min)] of the patients were recorded.'?"® The
inotrope doses were calculated as the mean of the

inotrope doses administered in the initial postop-
erative 24 hours.

TECHNIQUE

In our clinic, we use intermittent blood cardiople-
gia administered with minicardioplegia method, as
defined previously.> The method was first de-
scribed by Menasche and collegues.® Until May
2009, the cardioplegia interval had been 20 min-
utes, but then it was changed to 15 minutes. In
cases with aortotomy, the cardioplegia was selec-
tively administered through the coronary ostia.
When there is no need for deep hypothermia,
moderate hypothermia (28-33 °C) is used as sys-
body and cardioplegia
Dopamine infusion was initiated before the car-

temic temperature.
diopulmonary bypass was terminated. In cases
where adequate hemodynamic status could not be
maintained, dobutamine and adrenalin infusions
were initiated, except for the arterial switch cases
in which milrinone was routinely used instead of
dobutamine.

ECHOCARDIOGRAPHIC EVALUATION AND FOLLOW UP

All patients underwent echocardiographic evalua-
tion prior to surgery and on the postoperative 1%
week. The LVEF and FS values at discharge and at
1 week after discharge were recorded. The patients
were followed up every 6 months unless there is
any clinical problem. The mean follow up was
28+21 months.

I RESULTS

The patients’ diagnoses and operations are listed in
Table 1. In the majority of the patients, the diag-
nosis was transposition of the great arteries (TGA).
All patients with simple TGA having abnormal
coronary artery patterns required patch augmenta-
tion or recross-clamping for immediate coronary
revision which led to prolonged ACCT. In patients
with TGA and ventricular septal defect with aortic
coarctation, the aortic coarctations were repaired
with selective cerebral and myocardial perfusion.
There was mismatch between the diameters of
proximal neoaorta and distal aorta in this latter
group of patients.

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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TABLE 1: The diagnosis and performed operations.
Grup | (n=48) Grup Il (n=32)
Diagnose Operation Operation p*
TGAN 6  ASQ (n=6) 4 ASO (n=4) 0.06
TGA+VSD,n 14 ASO (n=14) 10 ASO (n=10) 0.07
TGA+VSD+ACh 6  ASO (n=6) 4 ASO (n=4) 0.06
TGA+VSD+PSn 9 ASO (n=4) 6 ASO (n=3) 0.06
Rastelli (n=3) Rastelli (n=2)
Nikaidoh (n=2) Nikaidoh (n=1)
Aortic stenosis 3 {Ross operation) 1 {Ross operation)  0.07
CAVSD,n 2 1 0.08
DORV,n 1 2 0.08
TAn 2 1 0.07
VSD+PAn 4 2 0.06
TOF,n 1 1 0.09
Total 48 32

Data are presented as number

* Mann Whitney U test, Group | vs Group Il with respect to operation type.

AK: Aortic coarctation, ASO: Arterial switch operation,

CAVSD: Complete atrioventricular septal defect. DORV: Double outlet right ventricle,
PA: Pulmonary atresia, PS: Pulmonary stenosis, TA: Truncus arteriosus,

TGA: Transposition of the great arteries, TOF: Tetralogy of Fallot, VSD:

Ventricular septal defect.

TABLE 2: Postoperative values in the intensive care
unit.
Grup | Grup Il p*
Inotropic score {mean) 15 10 0.04
<10,n 4 17 0.03
10-14,n 19 8 0.04
15-19,n 17 6 0.04
20-24,n 7 1 0.04
>25,n 1 0 0.07
LVAD 2 1 0.07
Entubation time, h 76+24 28+11 0.04
ICU time, day 1319 3416 0.03
Hospital stay time, day 20 17 9£11 0.04

LVAD; Left ventricular assist device.
Data are presented as mean+SD and number
*Mann Whitney U test.

There was no statistical difference between
the two groups in terms of performed operations.
The mean age and body weight of the groups were
15.8+ 28 months and 7.5+6 kg in Group I, and
14.9+19 months and 7.2+4 kg in Group II, respec-
tively. The difference between two groups was sta-
tistically insignificant.
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The patients that needed positive inotropic sup-
port in the postoperative term are shown in Table 2.
Group I needed significantly more inotropic support
than did Group II (p<0.05). The mean IS in Group II
was significantly less than that in Group I (p<0.05).
There was no difference between the two groups in
terms of left ventricular assist device requirement.
The patients in Group I needed longer ventilatory
support and had longer durations of ICU and hospi-
tal stay (p<0.05) (Table 2).

The preoperative EF and FS values are identi-
cal in the two groups (Table 3). When the postop-
erative values are compared, there is significant
decrease in both values in Group I, whereas the
values remained almost the same in Group II
(p=0.03 and 0.04). There was not any statistically
significant difference between the two groups.

The overall hospital mortality was 21.2%
(n=17). There were 13 deaths in Group I, corre-
sponding to a mortality rate of 27%, whereas there
were 4 deaths in Group II, which corresponded to
a mortality rate of 12.5%. The mortality rates were
significantly different between the two groups
(p=0.037). Most of the mortalities in the two groups
were related to low cardiac output (Table 4).

I DISCUSSION

We use intermittent moderate hypothermic blood
cardioplegia in all congenital cardiac operations.
However, we changed the cardioplegia interval
from 20 to 15 minutes after 2009. We obtained bet-
ter clinical outcomes with moderate hypothermic

TABLE 3: Perioperative echocardiographic values.

Grup | Grup I

Preop  Postop  Preop Postop P1* P2 P3*

EF % 7710 61£15 728412 705£12 003 0.04 006
FS,% 44+12 34+8  40.8+9  40.4+10  0.04 0,04 0.07
ACT, m 111£33 109421 0.06
CPB,m 17041 167+33 0.07

Data are presented as mean+SD and proportions.

*Mann Whitney U test, p1; Group | vs Group Il with respect to postoperative EF, FS,
ACT and CPB.

**Wilxocon rank, p2; preop vs postop in Group |, p3; preop vs postop Group |l
ACT: Aortic clamp time (minute), CPB: Cardiopulmonary bypass time (minute)

EF: Ejection Fraction, FS: Fractional shortening.
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TABLE 4: Mortality etiology of patients.
Grup | Grup Il Total p*
LCO 7 3 10 0.052
MOF 1 1 2 0.07
Arrhythmia 1 1 0.06
Pneumonia 4 4 0.051
Total 13 4 17 0.037

Data are presented as number.
*Mann Whitney U test.

blood cardioplegia administered at 15-minute in-
tervals in patients with prolonged ACCT.

Cardioplegia have been the most preferred
method of myocardial protection.!* However, pro-
longed ACCT is still the most important problem
for cardiac surgeons. There are numerous studies
which prove that long ACCT is one of the main de-
terminants of postoperative morbidity and mortal-
ity.*1> On the other hand, there is no consensus on
the composition, methods and frequency of deliv-
ery of the cardioplegia solution. In large studies
that compare blood and crystalloid cardioplegia so-
lutions, blood cardioplegia was shown to be better
in providing better myocardial protection and

causing lesser low cardiac output state.'®®

There is no standard blood cardioplegia proto-
col in pediatric cardiac surgery in terms of temper-
ature, delivery frequency and composition of the
solution among cardiac surgery clinics.??* The sur-
geons who use crystalloid cardioplegia prefer to use
crystalloid cardioplegia with hypothermia (+4 °C);
however, using hypothermic blood cardioplegia is
still debatable because the hemoglobin dissociation
curve deviates to right and oxygen delivery to the
tissues is impaired. The blood viscosity is also in-
creased under hypothermia; therefore, more he-
modilution is needed in hypothermic blood
cardioplegia compared to tepid blood cardioplegia.
The oxygen consumption of potassium arrested
myocardium is less than 90% of its baseline value.
Lowering myocardial temperature to 11 °C after
cardiac arrest leads to insignificant decrease in oxy-
gen consumption.” This observation has led many
surgeons to use continuous tepid blood cardiople-
gia during ischemic period in the early 1990s. In

various studies, continuous retrograde myocardial
perfusion was shown to provide safe myocardial
protection during ischemic period, but the increase
in cardiac isoenzymes and inotropic support with
this method shows the opposite to be true.?s”
Blood filled surgical area and inefficient right ven-
tricle protection are the main disadvantages of the
continuous retrograde tepid blood cardioplegia
technique.®® Lichtenstein et al. described the nor-
mothermic intermittent antegrade blood cardio-
plegia technique in 1991.3' However the ideal time
interval between two cardioplegia administrations
is still debated. In an experimental study model
which compared ischemic intervals of 15, 20 and
30 minutes that used intermittent blood cardiople-
gia, systolic functions were found to be better pro-
tected in the 15-minute group. There was also
decrease in left ventricular functions and ATP
stores of the subjects in 20 and 30-minute groups,
with the latter having more profound loss. Short
time breaks between tepid cardioplegia deliveries
are advocated in patients with diminished preop-
erative left ventricular functions.*

In our study, we observed significant decrease
in left ventricular functions, increased need for
positive inotropic support, longer ventilatory sup-
port, longer ICU and hospital stay times and higher
mortality rates in the 20-minute group which in-
dicated that there was more myocardial damage in
this group as compared to the 15-minute group.
This condition can be explained with unnoticed
electrical or myocardial activity during ischemic
periods that led to decreased ATP stores during this
period. This phenomenon is especially important
in operations with prolonged ACCT.

The main disadvantage of normothermic car-
dioplegia compared to hypothermic cardioplegia is
the myocardial reactivation. If intermittent blood
cardioplegia is going to be used in normothermic
conditions, the cardioplegia administration inter-
vals must be shorter than that of hypothermic con-
ditions. The use of intermittent warm cardioplegia
was demonstrated to be favorable over intermittent
cold cardioplegia in low-risk patients referred to
coronary artery bypass procedures, whereas inter-
mittent cold cardioplegia was shown to provide su-
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perior myocardial protection in high-risk popula-
tions requiring prolonged cross clamp times.?*34

In our clinical practice, we prefer 33 °C for
both systemic body and cardioplegia temperatures
in cases like VSD, TOF and CAVSD where the ex-
pected ACCT are 60-70 minutes. In other complex
cases with longer ACCT, the temperatures are low-
ered to 28-32 °C. We use more hypothermic tem-
peratures in cases where pulmonary backflow
hampers the surgical view and in cases that need
deep hypothermic circulatory arrest (DHCA).

The prolonged ACCT which leads to pro-
longed cardiopulmonary bypass (CPB) and proce-
dural times cause increased morbidity and
mortality. This prolonged CPB and the myocardial
edema lead to increased volume load and systemic
inflammatory response syndrome (SIRS) which is
more frequently observed in low birth weight chil-
dren.*3® Therefore we changed our intermittent
tepid blood cardioplegia administration interval
form 20 minutes to 15 minutes in 2009.

I CONCLUSION

Myocardial ischemia time is the major determinant
of morbidity and mortality in open heart surgery.

ACCT exceeds 100 minutes. Moderate blood car-
dioplegia delivered in 15-minute intervals with the
minicardioplegia technique is a reliable myocardial
protection method.

STUDY LIMITATIONS

The main limitation of this study is that the major-
ity of patients with ACCT exceeding 100 minutes
are simple TGA or TGA-VSD patients with coro-
nary artery anomalies. It is hard to determine
whether the high morbidity and mortality rate in
our study is related to frequently encountered
coronary complications or to our myocardial pro-
tection method. In the majority of operations with
long ACCT, surgical complications such as truncal
valvar regurgitation, left atrioventricular valve
pathology or high pulmonary arterial pressure re-
lated with the complexity of the cardiac patholo-
gies may also cause low cardiac output. It may be
difficult to detect residual defects, such as stenosis
after coronary transfer, in some patients in the
early postoperative period. Therefore, it is difficult
to estimate if the decrease in left ventricular func-
tions is related to technical problems in surgery or
to residual defects. No autopsy was performed to
deceased patients. The follow-up duration is not

normothermic blood cardioplegia. Ann Thorac
Surg 1993;55(1):177-8.
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Howanietz N, Deutsch M. Crystalloid versus
blood cardioplegia in coronary by-pass sur-

This is especially important in operations where sufficient.
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Fetal Intrakardiyak Ekojenik Odak;
Dogustan Kalp Hastaliklar1 ve
Anéploidi Iligkisi, Tek Merkez Deneyimi

Fetal Intracardiac Echogenic Focus;
Association with Congenital Heart Defects and
Aneuploidy, Single Centre Experience

OZET Amag: Merkezimizde yapmis oldugumuz fetal ekokardiyografi incelemelerinin geriye yo-
nelik olarak gézden gegirilmesi, ekojenik odak sikliginin belirlenmesi, bu hastalarin dogum sonrasi
sonuglarinin degerlendirilip, dogustan kalp hastaliklar1 ve andploidi ile iliskisinin varliginin ince-
lenmesidir. Gereg ve Yontemler: Eyliil 2013-Haziran 2015 tarihleri arasinda yapilmig olan 1507
hastanin fetal ekokardiyografi sonuglar: geriye yonelik olarak incelendi. Ekojenik odak tespit edi-
len 107 hasta ¢alismaya dahil edildi ve bu gebelerin; yaglari, gebelik haftalari, gonderilme neden-
leri, annede sistemik bir hastaligin varligi, bununla ilgili ila¢ kullanimina ait bilgiler, an6ploidi riski
ile bilgiler ve dogum sonras1 bebeklerin ekokardiyografik degerlendirme sonuglar: kaydedildi. Bul-
gular: Ekojenik odak sikligini % 7,1 olarak belirledik. Calismaya alinan gebelerin gebelik haftalar:
ortalama 23,4 +2,9 hafta, yaslar1 27,6+4,6 y1l idi, sadece 1 hastada sag ventrikiilde ekojenik odak iz-
lenirken digerlerinde sol ventrikiilde ekojenik odak izlendi. Anéploidi riski 8 hastada (%7,5) art-
mis olarak gozlendi. Fetal donemde ekojenik odak izlenen hastalardan postnatal dénemde 95
bebegin (% 88,7) ekokardiyografik incelemeleri yapildi ve 75 hastanin (%78,9) ekokardiyografik in-
celemesi normal, 6’sinda atriyal septal defekt sekundum tip (ASD sek), 12’sinde Patent foramen
ovale (PFO)-patent duktus arteriozus (PDA ), birinde PFO-pulmoner darlik hafif (PD), birinde ven-
trikiiler septal defekt muskuler (VSD) izlendi. Sonug: Ekojenik odak bulunan hastalarin dogum son-
ras1 kontrollerinde 6nemli bir kalp hastaligina rastlamadik. Anéploidi riski yiiksek olan hastalarin
dogum sonrasi izleminde de genetik bir anomali goriilmedi. Literatiirii destekler sekilde izole eko-
jenik odagin dogustan kalp anomalileri i¢in 6ngoriisel bir degerinin olmadigini, normalin bir var-
yant1 olma olasihiginin yiiksek oldugunu soyleyebiliriz.

Anahtar Kelimeler: Intrakardiyak ekojenik odak; 2D ekokardiyografi; anoploidi

ABSTRACT Objective: In this study we aimed to evaluate the examinations of fetal echocardiog-
raphy retrospectively, to determine the intracardiac echogenic focus( ICEF) prevalance, to asses
the postnatal results of these patients and to examine the existence of the relationship between con-
genital heart diseases and aneuploidy. Material and Methods: The records of all fetal echocardiog-
raphy examinations performed between September 2013 and June 2015 were investigated, 107
patients who were detected with echogenic focus were included in the study. Maternal age, gesta-
tional weeks, referral indications for fetal echocardiography, the risk of aneuploidy and postnatal
assesment results were recorded. Results : The prevalance of ICEF was 7.1%. The mean maternal
age was 27.6+4.6, the mean gestational age was 23.4 +2.9 weeks. Almost all of the foci were located
in the left ventricle.The risk of aneuploidy was found in 8 (7.5 %) patients. Postnatal echocardiog-
raphy was performed in 95 patients (88.7 % ). Among them of 75 patients (78,9 % )were normal,
of 6 patients were atrial septal defect secundum (ASDsec), of 12 patients were patent foramen ovale-
patent ductus arteriosus (PFO-PDA) , of one patient was PFO-pulmonary artery stenosis (PS), of one
patient was ventricular septal defect (VSD muscular). Conclusion: We did not observe major car-
diac defect in patients who had ICEF during their postnatal controls.Genetic abnormality was not
observed among high risk aneuploidy patients during postnatal observation.In concordance with the
literature, ICEF is not a predisposing factor for congenital cardiac defects. Our results suggests that
ICEF may not be a sign of any cardiac pathology

Key Words: Intracardiac echogenic focus; 2D echocardiography; aneuploidy
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etal kalp ve kardiyovaskiiler sistem aragtir-
Fmalarl gectigimiz yillar icerisinde goriintii-

leme tekniklerinin gelismesi ile oldukea
ilerlemistir.! Intrakardiyak ekojenik odak (IKEO)
fetal ekokardiyografi sirasinda sikca karsilastigimiz
bir bulgudur.? Fetal IKEO ilk olarak 1987’de bildi-
rilmis, korda tendinea ve papiller kaslarin yaninda
yer alan, kapak hareketleri ile senkronize olarak
hareket edebilen kiiciik, ayrik bir yap: olarak ta-
nmimlanmigtir.? Histolojik olarak da papiller kaslarda
mineralizasyon, mikrokalsifikasyon olarak belirtil-
migtir.* Siklikla sol ventrikiilde goriilmekle birlikte
bazen sag ventrikiilde veya her iki ventrikiilde de
goriilebilmektedir. Intraatriyal yerlesim ve difiiz
olarak goriilmesi ¢ok nadirdir.> Siklig: 2. trimes-
tirde yapilan degerlendirmelerde 6ploidi olan fe-
tuslarda %3,5-4 trisomi 21 olan fetuslarda ise
9%15-30 arasinda bildirilmektedir.®’

Ekojenik odagin kardiyak ve kromozomal bo-
zukluklar ile iligkisi tartigmalidir. Bazi ¢aligmalarda
IKEO ve fetal andploidi arasinda olast iligki goste-
rilmesine kargin bazi ¢aligmalarda da normal ve ge-

¢ici bir bulgu olarak tanimlanmigtir.31°

Bu caligmada amacimiz; merkezimizde yapmis
oldugumuz fetal ekokardiyografi incelemelerinin
geriye yonelik olarak gozden gecirilmesi, ekojenik
odak sikliginin belirlenmesi, bu hastalarin dogum
sonras1 sonuglarinin degerlendirilip fetal donem-
deki ekojenik odagin dogumsal kalp hastaliklari,
anoploidi ile iligkisinin varliginin incelenmesidir.

I GEREG VE YONTEMLER

Eylil 2013-Haziran 2015 tarihleri arasinda merke-
zimizde degerlendirilmis olan 1507 hastanin fetal
ekokardiyografi sonuglar: geriye yonelik olarak in-
celendi. Merkezimizde fetal ekokardiyografi 2 bo-
yutlu, doppler ekokardiyografik yontem ile 4C
Mhz prob (GE Vivid 7 Pro, GE Healthcare) kulla-
nilarak yapilmaktadir. Dogum sonrasi donemde
ekokardiyografik inceleme ise 6S Mhz prob kulla-
nilarak yapilmistir. Tim hastalarda fetal kardiyak
anatomi; apikal 4 bosluk, sol-sag ventrikiil uzun ve
kisa eksen goruntiiler, biiyiikk arter c¢ikiglari, 3
damar ve trakea goriiniimii, duktal ve aortik ark
olmak tizere tiim pencerelerde degerlendirilmigtir.!
Ekojenik odak: ventrikiiler kavitede yaklagik 1-4

mm ¢aplarinda, kemik dansitesine yakin dansitede
yap1 olarak belirlenmis, izole intrakardiyak ekoje-
nik odak tespit edilen gebeler caligmaya dahil edil-
mistir. Ekojenik odak tespit edilen gebelerin
yaslari, fetal ekokardiyografi uygulanan gebelik
haftalari, gonderilme nedenleri, annedeki sistemik
hastalik ve ila¢ kullaniminin varligi; gebelerin sis-
temik bir hastaliginin olup olmadig: ve buna yone-
lik diizenli
sorgulandig: formlardan bilgiler elde edilerek kay-
dedildi. Anoploidi riskinde artig: 10-11. haftada ba-
kilan serbest B-HCG ve pregnancy associated
plasma protein A (PAPP-A) 2’1 testinde yiikseklik
yada 16-20. haftada bakilan f-HCG, alfa feto pro-
tein (AFP) ve serbest estriol ( unkonjuge E3) 3’li
tarama testi yiiksek c¢ikan hastalar olarak kabul
edildi. Fetal ekojenik odak bulunan bebeklerin
dogum sonras1 donemde ekokardiyografik deger-

kullandigy ilaglarin  varliginin

lendirmeleri yapildi. Calismamiz merkezimiz bi-

limsel arastirmalar etik kurulu tarafindan

onaylanmigtir.

ISTATIKSEL ANALIiZ

Istatiksel degerlendirmede SPSS 17.0 programi kul-
lanildi. Kategorik degiskenler frekans ve yiizde, sii-
rekli degiskenler ortalama ve standart sapma
degerleri kullanilarak tanimlandi. Bagimsiz ortala-
malarin kargilagtirilmasinda parametrik olmayan
Mann-Whitney U testi, kategorik degiskenler ara-
sindaki iligkinin incelenmesinde ki-kare testi kulla-
nildi. Caligma %95 giiven araliginda gerceklestirile-
rek, p<0,05 istatistiksel anlaml kabul edildi.

I BULGULAR

Calismaya dahil edilen 1507 hasta igerisinde 107
hastada intrakardiyak ekojenik odak belirlendi.
Ekojenik odak sikligini %7,1 olarak bulduk. Calis-
maya alinan gebelerin ortalama gebelik haftalan
23,4 +2.9, ortalama yaglar1 27,6+4,6 yil idi. Anop-
loidi riski 8 hastada (%7,5) artmis olarak izlendi.
Hastalarimizin 96’sinda (%89,7) eslik eden herhangi
bir sistemik hastalik yoktu. Bir hasta hipertansiyon
(HT), 1 hasta gestasyonel diyabet, 1 hasta Hepatit B
tastyicisi, 6 hasta hipotiroidi, 1 hasta lepra, 1 hasta
da mitral kapak prolapsusu (MVP) nedeni ile izlen-
mekte idi. Bir hasta HT nedeni ile alfa-metildopa, 6
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TABLO 1: intrakardiyak ekojenik odak tespit edilen
gebelerin demografik 6zellikleri.
Anne yasi {yil) {ort/ss ) 27,6 4,6
Gestasyonel hafta (ort/ss) 234 12,9
Annede sistemik hastalik {n /%)
Yok 96 89,7
Hipertansiyon 1 0,9
Gestasyonel diyabet 1 0.9
HepB tastyici 1 0.9
Hipotiroidi 6 5,6
Lepra 1 0,9
Mitral kapak prolapsusu (MVP) 1 0,9
Andploidi risk (n / %)
Test normal 99 92,5
ikili /Glii testte artmig risk 8 75

TABLO 2: Ekojenik odak tespit edilen gebelerin
gbnderiime gerekgeleri.

Endikasyon Hasta sayisi %

Gestasyonel diyabet 1 0,93
Fetal aritmi 2 1,86
Tiroid hastaligi 6 56

Andploidi risk artis 8 7,47
Ekojenik odak izlenmesi 52 48,59
Normal kontrol 36 33,64
Diger 2 1,86

hasta hipotiroidi nedeni ile L-tiroksin,1 hasta lepra
nedeni ile rifampisin kullaniyordu. Diger gebelerin
multivitamin ve demir diginda ila¢ kullanim 6ykdisti
yoktu. Hastalara ait demografik tanimlayic1 veriler
Tablo 1’de gosterilmistir.

Ekojenik odak tespit edilen gebelerin fetal
ekokardiyografi yapilmas: i¢in génderilme neden-
lerine baktigimiz zaman; 52 gebe (%48,5) kadin
dogum uzmamn tarafindan yapilan USG’de ekojenik
odak goriildigt icin ek kardiyak anomali agisindan
arastirilmak tizere, bir hasta annede gestasyonel di-
yabet olmast, ikisi fetal aritmi, altis1 tiroid hastalig,
sekizi 2’ li ya da 3'lii testinde yiikseklik goriilmesi
nedeni ile gonderilmistir. Diger hastalarin (%33,6)
ise normal kontrol amaci ile kendi istekleri ile bas-
vuru yaptig1 belirlenmistir (Tablo 2).
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Fetal ekojenik odak sadece bir hastada ( %0,93)
sag ventrikiilde izlenirken diger hastalarda sol ven-
trikiilde izlendi (%99,06). Fetal donemde ekojenik
odak izlenen hastalardan dogum sonrasinda 95 has-
taya (%88,7) ulasildi ve 95 bebegin ekokardiyogra-
fik incelemeleri yapildi. Bu hastalardan 75’inin
(%78,9) ekokardiyografik incelemeleri normal,
6’sinda sekundum ASD, 12’sinde PFO-PDA, 1’'inde
PFO- PD, 1’inde muskuler VSD izlendi (Tablo 3)

Anoploidi riski yiiksek olan sekiz hastanin
dogum sonras1 déonemde degerlendirilmesinde ge-
netik anormallik olmadig izlendi. Dogum sonrasi
neonatal incelemede ekokardiyografik sonuclara;
anne yagl, gestasyonel hafta, annedeki sistemik has-
talik, annenin ila¢ kullanimi, andploidi riskinin art-
mis olmasinin etkisi gériilmemistir (Tablo 4).

I TARTISMA

Intrakardiyak ekojenik odak varlig: literatiirde tar-
tismal1 bir konu olmustur. Kimi aragtirmacilar ta-
rafindan fetiiste bir hastalik
degerlendirilirken kimi arastirmacilar tarafindan

isareti olarak

normalin bir varyant: olarak goriilmektedir.

Intrakardiyak ekojenik odak siklig1 cesitli kay-
naklarda degisiklik gostermektedir. Shipp ve ark.
Asyali kadinlarda %30, siyah kadinlarda %6, beyaz
kadinlarda %10 olarak tespit etmisler, Fadi Mirza
ve ark. ise Orta Dogu populasyonunda % 2,5 ola-
rak bildirilmislerdir.'"'? Calismamizda ise IKEO
siklig1 %7,1 olarak bulunmustur. Caligmalar ara-
sinda ki bu farkliliklarin; fetal ekokardiyografi uy-
gulanan gestasyonel yas, operatdriin deneyimi,
annenin viicut yapisi, kullanilan cihazin kalitesi,

TABLO 3: Ekojenik odak bulunan bebeklerin
dogum sonrasi ekokardiyografik inceleme sonuglari.
Ekokardiyografik sonug n %
Normal 75 78,9
ASD (sec) 6 6,3
PFO+PDA 12 12,6
PFO+PD( hafif) 1 1,1
VSD muskuler 1 1,1

ASD: Atriyal septum defekti ostiyum sekundum tip, PFO: patent foramen ovale,
PDA: patent duktus arteriozus, PD: pulmoner darlik VSD: ventrikiler septal defekt.
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TABLO 4: Dogumsal kalp hastaligi agisindan sonuca etki eden faktorler.

Anne yasi (yil) {Ortalama, SS) 27,8 48
Gestasyonel hafta (Ortalama, SS) 23,1 2,7
Annede sistemik hastalik (n/%)
Var 5 6,7
Yok 70 93,3
Annede ilag kullanimi (n/%)
Var 4 53
Yok 7 94,7
Andploidi artmis risk {n/%)
Var 6 8
Yok 89 92

Dogumsal kalp hastaligi yok

Dogum sonrasi donem
Dogumsal kalp hastalig var p
27,7 42 0,902
24,3 3,0 0,221
1 5
>0,999
19 95
1 5
>0,999
19 95
1 5
>0,999
19 19

etnik ve 1rksal yap: gibi degiskenlere bagli olma-

sindan kaynaklandig belirtilmektedir.’'*

Merkezimizde hastalarin en stk génderilme
nedeni; kadin dogum uzmani tarafindan ultraso-
nografi (USG) incelemesinde ekojenik odak gorii-
lerek kardiyak anomali agisindan incelenmesi
amaci ile olmustur. Literatiirde de fetal ekokardi-
yografi icin gonderilme nedenlerini daha ¢ok anép-
loidi riskinin artmis olmasi, ekojenik odak
goriilmesi, ailevi dogumsal kalp anomalilerinin go6-

riilmesi olugturmaktadir.!>16

Literatiirde Intrakardiyak ekojenik odagin
yaygin olarak sol ventrikiilde goriildiigii bildiril-
mektedir.'” Bizim ¢aligmamizda da olgularimizin
tamamina yakininda sol ventrikiilde ekojenik odak
oldugunu gozledik.

Bazi galismalarda ekojenik odagin normalin
bir varyanti, kardiyak defektler i¢cin o6ngoriisel bir
degerinin olmadig: bildirilmektedir.'® Baz1 ¢alis-
malarda ise kardiyak anormallikler ile iligkilendi-
rilmig ve bu nedenle bu merkezlerde USG ile
ekojenik odak goriilen tiim gebelere fetal ekokar-
diyografi uygulanmgtir.” Bizim ¢alismamizda eko-
jenik odak tespit edilen hastalarin dogum sonrasi
donemde yapilan degerlendirilmesinde yaklasik
%80’de ekokardiyografik incelemesinin normal ol-
dugu, geri kalan hastalarda da 6nemli bir kalp has-
talig1 olmadiginmi gozledik.

Intrakardiyak ekojenik odak varliginin kro-
mozomal bozukluklar ile de iligkisi tartigmalidar.

10

Kromozomal bozukluklar tiim canli dogumlarin
%0,1-%0,2’de gorilmektedir. Trizomi 21 canl
dogan bebeklerde goriilen en yaygin karyotipik
anormalliktir. Trizomi 13, Trizomi 18de diger
onemli karyotipik anormalliklerdir. Anne yaginin
35 yas lizerinde olmasi, annede serolojik belirleyi-
cilerin yliksek olmasi ve ense kalinliginda artis,
renal pelvis genislemesi, ekojenik bagirsak anslari,
koroid pleksus kisti, ekojenik intrakardiyak odak
gibi bazi isaretlerin varlig1 anaploidi i¢in ytiksek
risk faktorleri olarak rapor edilmigtir. Bunlar nor-
mal fetiiste de goriilebilmesine ragmen andploidi
olan hastalarda yiiksek insidansa sahiptir. Bunlar-
dan ekojenik odak bazen tek bulgu olarak anéploi-
disi olan bebeklerde goriilebilmektedir.!”” Burada
dikkat cekici nokta ekojenik odak olan her hastaya
amniyosentez 6nerelim mi sorusudur. Bu konuda
da celigkili sonuglar vardir. Winter ve ark. tarafin-
dan yiiksek riskli populasyonda IKEO’ I1 hastalarda
ozellikle trizomi 21 sikliginin 4,8 kat artt1g1, bagka
bir caligmada da ekojenik odakli hastalarda anop-
loidi riskinin 3,3 kat arttig1 bildirilmig ve amniyo-
sentez yapilmasi onerilmistir.?>?! Ouzounian ve
ark. da izole ekojenik odak olan gebelerde eslik
eden diger bulgular yok ise amniosentez yapilma-
sinin gerekli olmadigimi bildirmislerdir.?? Bizim ¢a-
lismamizda da ekojenik odak tespit edilen
gebelerden dogum sonras: donemde ulasabildigi-
miz hastalarda an6ploidisi olan bebege rastlamadik.

Dogum sonrasi donemde kardiyak defektler
acisindan sonuca etki eden; anne yasi, gestasyonel
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hafta, annede sistemik hastalik, annenin ila¢ kulla-
nimi, anoploidi riskinin artmig olmasi gibi faktor-
leri inceledigimizde bizim hasta populasyonumuzda
etkisinin olmadigim gordiik. Ancak bizim hasta po-
pulasyonumuz sadece ekojenik odak tespit edilen
gebelerden olusmaktadir. Dogumsal kalp hastalik-
larinin gelisiminde birgok genetik olmayan risk fak-
toriiniinde zemin hazirladig: bilinmektedir.®

Bircok yazar IKEO’1n lokalizasyonu ne olursa
olsun herhangi bir hemodinamik bozukluga yol a¢-
madig1, oploidik olan fetiislerde yapisal kardiyak
bir anomali ile iligkili olmadig1 konusunda hemfi-
kirlerdir.?**

Calismamizin kisitlayici tarafi; geriye yonelik
bir inceleme oldugu icin gebelerle ilgili daha ay-
rintili verilere ulagamadik, ayrica dogum sonrasi
dénemde ulagamadigimiz hastalar oldu. Ileriye y6-

nelik bir caligma ile fetal ekojenik odak olan be-
beklerin dogum sonrasinda da tamaminin kontrolii
yapilarak daha kapsaml caligmalar yapilabilecegini
diisinmekteyiz.

0 SONUC

Calismamizda ekojenik odak siklig1 %7,1 olarak
tespit edildi. Ekojenik odak bulunan hastalarin
dogum sonrasi degerlendirilmesinde 6nemli bir
kalp hastaligina rastlamadik. Anéploidi riski yiik-
sek olan hastalarda da genetik bir bozukluk goz-
lenmedi. Literatiirii destekler sekilde izole ekojenik
odagin dogumsal kalp hastaliklar i¢in 6ngoriisel bir
degerinin olmadigini, perinatal morbidite ile ilis-
kisi olmay1ip normalin bir varyant: olma olasiligi-
nin yitksek oldugunu soyleyebiliriz.
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Kardiyojenik Soktaki Agir Miyokarditli Hastanin
Ekstrakorporeal Membran Oksijenasyonu Altinda
Tedavisi ve Sonrasinda Bagarili Supraventrikiiler
Tasikardi Ablasyonu

Successful Ablation of Supraventricular Tachycardia After
Treatment with Extracorporeal Membrane Oxygenation in
a Patient with Severe Myocarditis and Cardiogenic Shock

OZET Ekstracorporeal membran oksijenasyonu (ECMO) konvansiyonel tedaviye cevapsiz agir kalp
veya akciger fonksiyon bozuklugu durumlarinda ya da resiisitasyon sonras: yenidogan ve ¢ocukluk
d6nemi dahil olmak iizere yaygin uygulanan ve hayat kurtaran bir tedavi secenegidir. Ancak iilke-
mizde heniiz yeterince yaygin kullanilmamaktadir. ECMO mortalitesi yiiksek, medikal tedaviye
direngli ancak potansiyel olarak geri déntistimlii oldugu disiiniilen ciddi kardiyak disfonksiyonu
olan se¢ilmis olgulara uygulanmalidir. Bu makalede miyokardite sekonder kardiyojenik sok nedeni
ile bagvuran ve ECMO altinda basarili medikal tedavisi yapilan, sonrasinda da bagarili fokal atriyal
tagikardi (FAT) ablasyonu yapilan bir olgu sunulmaktadur.

Anahtar Kelimeler: ECMO; disritmi; miyokardit

ABSTRACT Extracorporeal membrane oxygenation (ECMO), has become an accepted and com-
mon used therapeutic modality for neonates and children with progressive respiratory or cardiac
failure which is refractory to conventional management or after resuscitation. But this modality
has not been used common yet in our country. It is important to emphasize that ECMO is used in
heterogeneous, carefully selected children who are thought to have refractory but potentially re-
versible cardiopulmonary dysfunction with a very high risk of mortality. In this article, we pre-
sented a successful ablation of focal atrial tachycardia after treatment with ECMO in a patient with
severe myocarditis and cardiogenic shock.

Key Words: ECMO; dysrhythmia; myocarditis
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kstracorporeal Membran Oksijenasyonu (ECMO) 1970’li yillarda

ciddi solunumsal yetmezligi tedavi etmek i¢cin kardiyopulmoner

bypassin uzamig formu olarak bagladi.? Sonuglar iyilestikce kade-
meli olarak giivenilirlik kazandi ve kurtarma tedavisinde son ¢are olmaktan
¢ikip endikasyonlari, kontrendikasyonlar1 olan standart bir tedavi haline
geldi. Guntimiizde diisitk kardiyak debiye yol acan kalp cerrahisi sonra-
sinda, agir miyokardit durumlarinda veya medikal tedaviye cevapsiz agir
kalp yetersizligine yol agan disritmi durumlarinda, restisitasyon sonrasi ye-
nidogan ve ¢ocukluk donemi dahil olmak tizere uygulanan ve hayat kurta-
ran bir tedavi secenegidir.?

Bu makalede miyokardite sekonder kardiyojenik sok nedeni ile bagvu-
ran ve ECMO altinda basarili medikal tedavisi yapilan, sonrasinda da basa-
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il fokal atriyal tagikardi (FAT) ablasyonu yapilan
bir olgu sunulmaktadir.

I OLGU SUNUMU

Carpint1 ve halsizlik yakinmas ile acil servise bag-
vuran 12 yaginda kiz olgunun elektrokardiyografik
(EKG) incelemesinde dar QRS tagikardisi oldugu
distiniilerek adenozin yapilmis. Adenozine yanit
alinamamasi tizerine amiodaron baglanan olgunun
hemodinamisinin bozulmasi nedeniyle kardiyo-
versiyon uygulanmis. Ancak kardiyoversiyon uy-
gulandiktan sonra kardiyak arrest olan ve bagarili
resiisitasyon uygulanan olgu tarafimiza sevk edildi.

Olgunun bir hafta 6nce karin agrisi, kusma ve
ishal sikayetleri oldugu ayrica daha 6ncesinde tek-
rarlayan carpint1 ataklar1 nedeniyle diizensiz ola-
rak metoprolol kullandig 6grenildi.

Hastanin yapilan fizik muayenesinde bilinci
kapal, entiibe, viicut 1s1s1 36,8°C, kan basinc1 80/40
mmHg, kalp atim hizi 210/dk, nabizlar filiform
olup kalpte dinlemekle iifiiriim yoktu. Laboratu-
var tetkiklerinde; kan gazinda ph 7,27, HCO5 14
mmol/L, laktat 7 mEq/L, kan sekeri 216 mg/dl, pro
brain natritiretik peptid (proBNP) 12800 pg/ml,
C reaktif protein 16 mg/dl, Hb 13 g/dl, WBC
25000/mm? saptandi. Karaciger fonksiyon testleri,
bobrek fonksiyon testleri ve elektrolitleri normaldi.
Creatine kinase-myoglobin (CK-MB) 65 ng/mlL,
troponin I (Tnl) 2,2 ng/mL olup, oldukea yiiksekti.
Coxsackie virus, EBV VCA IgM ve Parvovirus B19
IgM negatif saptandi.

EKG fokal atriyal tasikardi ile uyumlu olup
kalp hizi 214/dk idi (Resim 1). Telekardiyografik
incelemede kardiyomegali saptanmadi. Yapilan

RESIM 1: Hastanin bagvuru EKG 6megi; 215/dk hizinda SVT gostermektedir.

ekokardiyografik incelemede kardiyak fonksiyon-
lar1 olduke¢a bozuk olup ejeksiyon fraksiyonu (EF)
%23 saptandi. Sekundum kiiciik atriyal septal de-
fekt (ASD) disinda yapisal patoloji goriilmedi.

Hasta entiibe halde venoarteriyel (VA) ECMO
destegine alindi. Medikal tedavi milrinon noradre-
nalin ve amiodaron inflizyonu olarak diizenlendi. C
reaktif protein 16 mg/dl, WBC 25000/mm? olan
ayrica Oykiisiinde karin agrisi ishal 6ykiisii olan ol-
guya miyokardit 6n tanisi ile intravendz immun
globiilin (IVIG) verildi. izlemde 6zellikle ilk giin-
lerde defalarca ventrikiiler fibrilasyona (VF) girdigi
gorildt (Resim 2). Uzun siiren VF ataklari esna-
sinda hastaya defibrilasyon yapild, kisa ataklarda
ECMO destegi altinda hemodinamik bozukluk ge-
lismediginden miidahale edilmedi. izlemde ilk
glinlerden sonra VF ataklar tekrarlamadi.

Giinliikk EKG ve ekokardiyografi monitorizas-
yonu ile takip edilen olgunun kardiyak fonksiyon-
lar1 diizelmeye baslayinca tedaviye diisiik doz
esmolol eklendi. Esmolol ve amiodaron infiizyonu
ile hiz1 azalsa da fokal atriyal tagikardi devam etti.
Olgu gelisinin 5. giiniinde extiibe edildi. Olgunun

RESIM 2: Olgunun izlem sirasinda gériilen ventrikiler fibrilasyon ataklarindan bir émek.
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RESIM 3: Elektrofizyolojik calisma sirasindaki Ensite gorintii.

ECMO destegi ekokardiyografik incelemelerinde
kardiyak fonksiyonlarin diizelmesi ile gelisinin 7.
giiniinde azaltilarak kesildi ve genel durumu tama-
men stabil olan olgu, gelisinin 11. giiniinde elek-
trofizyolojik c¢alisma amaciyla kateter salonuna
alind. Elektrofizyolojik ¢alisma sirasinda en erken
atriyal aktivitenin septum st kisminda oldugu go-
riliince sekundum kii¢iik ASD’den sol atriyuma
gecerek erken sinyallerin sol iist pulmoner venin
inferior kismindan geldigi goriildii ve bu bolgeye
Radyofrekans (RF) ablasyon uyguland: (Resim 3).
Ablasyon ile fokal atriyal tasikardi durduruldu
(Resim 4) ve ritmi siniis olarak devam etti. Hasta-
nin EKG’sinin siniis ritminde olmas: ekokardiyo-
grafik incelemede kardiyak fonksiyonlarinin
tamamen normal sinirlara (Resim 5) gelmesi ile ya-
tisinin 15. gliniinde taburcu edildi.

I TARTISMA

Ekstracorporeal membran oksijenasyonu venoz
kanin hastadan alinip bir membrandan gegirilip
kana oksijen eklendigi, karbondioksitin uzaklasti-
rildig1 gelismis bir yontemdir. Oksijenlenmis kan
hastada bir artere doniiyorsa hem solunum hem

Pediatr Heart ] 2016;3(1)

RESIM 4: Ablasyon sirasinda elde edilen EKG érnegi.

dolagim sistemi desteklenir (venoarteryel ECMO).
Eger oksijene kan vene déniiyorsa sadece solunum
sistemi desteklenir (venovendz ECMO).* Venoar-
teryel ECMO santral ya da periferik kaniilasyon ile
yapilabilir. Kaniilasyon amaciyla 10 kilogram al-
tindaki ¢ocuklarda daha ¢ok boyun damarlari kul-
lanilirken daha biyitk ¢ocuklar ve erigkinlerde
femoral damarlar kullanilir. ECMO program ve
modelleri olduk¢a degisken olup uygulanis: lokal
tecriibelere ve uzmanliga baglidir ve kesin ve
mitkemmel bir yonetim sekli yoktur. Duncan ve
ark. kalp hastalar1 olan olgularda kullamilan VA
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RESIM 5: a) Hastanin basvuru sirasinda yapilan ekokardiyografi calismasinda sistolik disfonksiyon gésterilmektedir. b) Olgunun taburculuk éncesi yapilan eko-

kardiyografi M mod gériintisu.

ECMO’nun sagkalim orani ile kardiyak dis1 olgu-
larda kullanilan ECMO sagkalim oranlarinin ben-
zer oldugunu gosterdiler.>® Ancak kisa siireli
uygulanmas: gerekliligi ve yonetim i¢in ciddi de-
neyim gerektirmesi dezavantajlar olarak goriilebi-
lir. Ayrica yogun inflamatuar cevaba tetikleyebilir
ve embolik hadise, hemoraji, organ hasari, enfeksi-
yon ve norolojik hasar gibi komplikasyonlara yol
acabilir. Biz olgumuzda bu komplikasyonlardan
herhangi biriyle karsilagsmadik.

Akut fulminan miyokardit kesin insidans: bi-
linmeyen nadir bir klinik tablodur. Erigkinlerde
miyokardit akut ya da kronik bir siire¢ olmakla bir-
likte cocuklarda akut ya da fulminan gidis goste-
rir.” Miyoselliiler hasar, miyokardial disfonksiyona
yol agar ve fulminan miyokardit, grip benzeri tablo
sonrasi fatal aritmi, atriyoventrikiiler blok ve agir
kardiyojenik sok ile kargimiza gelebilir.® Akut ful-
minan miyokarditli olgularin kisa bir prodromal
donemi vardir ve hizla koétiilesip inotrop, mekanik
ventilasyon, mekanik dolagim destegi icin ECMO
ya da ventrikiiler asist device (VAD)’a ihtiya¢ du-
yabilirler.®?

Daha 6nce yapilmis caligmalarda miyokardit
tanisi igin cesitli kriterler baz alinmistir.® Bunlar;
gecirilmis viral enfeksiyon, bu viral enfeksiyon
sonrasi siddetli kardiyak yetersizlikle birlikte karin
agrisi, senkop ve konviilsiyon 6ykiisii olmasi, mi-
yokardial hasar1 gosteren EKG degisiklikleri, CK-
MB, Tnl gibi belirteglerde yiikselme olmasi ve daha
onceden bilinen kardiyak hastalik olmamasi gibi
klinik, EKG, biyokimyasal ve ekokardiyografik bul-
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gulardir. Bizim olgumuzda yaklagik 1 hafta 6nce
gecirilmis karin agrisi, kusma ve ishal 6ykiistiniin
olmasi ve ayn1 giin ¢arpint1 yakinmasinin olmasi,
hastanin bu siire¢ sonunda kardiyak fonksiyonlari-
nin oldukea kotii olmas: ve VA ECMO ya baglan-
diktan sonra VF ataklarina girmesi yani malign
aritmi olmasi dolayis: ile olguda miyokardit diisii-
nildd.

Akut fulminan miyokarditte hastalarin yanls-
likla sepsis, pnomoni gibi tanilar almasi nedeni ile
tami gecikebilir. Tanidaki bu gecikme uygun teda-
vinin zamaninda yapilamamasina ve mortalite
riskinin artmasina yol acar. Bazi caligmalarda has-
taneye yatista Ol¢iilen diisiik ejeksiyon fraksiyonu
degerlerinin sonuglarin kotii olmas: ile iligkili ol-
dugu saptanmigtir.'®!! Ayrica baslangicta Slciilen
yliksek proBNP degerlerinin de 6liimle iligkili ol-
dugunu gosteren ¢aligmalar mevcuttur.'” Bizim ol-
gumuzda hastaneye bagvuru sirasinda yapilan
ekokardiyografik incelemede ejeksiyon fraksiyonu
oldukea diisiik, proBNP oldukea yiiksek saptanmig
olmakla birlikte olguya uygun tedavi ile erken mii-
dahale edilmis ve prognoz iyi seyretmistir.

Akut miyokardit nedeniyle ECMO yapilan-
larda sag kalim oranlar1 %59,6-67 saptanmig olup
Lee ve ark.nin yaptiklari tek merkez ¢aligmada 17
tanesi akut fulminan miyokardit olarak degerlen-
dirilen olgularin 11 tanesinin yasadig1 6 tanesinin
ex oldugu bildirilmigtir.'®'*'* 17 olgudan sadece 4
tanesine medikal tedavi verilmis olup diger 13 ta-
nesi ECMO destegi almist1. Bu olgularda sag kalim
orani %53,8 saptanmis olup ECMO destegi >24 saat

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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baslanan 4 olgudan 3 tanesi ex olmustu. Bu nedenle
ECMO desteginin gec¢ baslanmasi kotii prognoz ile
iligkili bulunmustur. Extracorporeal Life Support
Organization registry data ile ECMO destegi >12,5
giin olan olgularda 6lim oranlarinin daha yiiksek
oldugu bildirilmigtir.”® Bizim olgumuz ise tanidan
sonraki 24 saat icinde olduk¢a hizli bir sekilde
ECMO destegine alind1 ve 7. giinde ECMO deste-
ginden ayrildi.

Wilmot ve ark.nmin fulminan miyokarditli has-
talarda mekanik dolagim destek sistemlerinin et-
kinligini arastirdiklar ¢calismada 16 olguya ECMO,
VAD ya da her ikisi birlikte uygulanmais olup top-
lamda %75 (12/15) sadece ECMO ile %67 sag kalim
saglanmistir.'* Yedi olguda ventrikiil fonksiyonlar
geri donmiis olup bes olguya orthotopic kalp nakli
uygulanmistir. Yapilan incelemeler sonucu 11 ol-
guda viral patojen saptanmig ve viral patojen sap-
tanmasi ile mortalite ya da kalp nakli yapilmas:
arasinda anlamb iligki saptanmigtir. Ayni ¢calismada
13 olguya endomiyokardial biyopsi yapilmis olup
aktif inflamasyon bulgusu olan olgularin 6liim ya
da kalp nakli ile iligkili oldugu saptanmuistir. Bizim
olgumuzda yapilan serolojik ¢aligmalar sonucunda
viral bir patojen saptanmamig olup stiphelenilen
tiim vakalarda tani i¢in zorunlu olmamasi ve dilate
olmus sol ventrikiilde riskli olmasindan dolay1 en-
domiyokardial biyopsi yapilmadi.!® Ayrica 6rnegin
coxsackie virus pozitif biyopsi bulgular ile iligkili
olmakla birlikte ayn1 derece fulminan gidise yol ag-
masina ragmen adenoviriis biyopside minimal de-
gisikliklerle kargimiza ¢ikabilmektedir.!”

Teele ve ark.nin akut fulminan miyokardit
yonetimi ile ilgili 20 hasta tizerinde yaptiklari ¢a-
lismada bu olgulardan onuna ECMO destegi ve-
rildigi, ti¢ olgunun kaybedildigi bildirilmigtir.®
ECMO destegine alinanlarda end organ disfonk-
siyonu gosteren belirteglerin (kreatinin, laktat, As-
partate aminotransferase) anlaml oranda yiiksek

Pediatr Heart ] 2016;3(1)

oldugu ve sekiz olguda disritmi iligkili kardiyoje-
nik sok nedeniyle kaniilasyon yapildig: belirtilmis-
tir. Immunoterapi destegi ile ilgili veriler sinirh
olsa da kendi merkezlerinde bunun rutin oldugunu
soylemiglerdir.”® Uzamig resiisitasyon nérolojik
hasar gibi cesitli morbiditeleri beraberinde getirdi-
ginden ve bu hastaligin gidisatinin koétii olmasin-
dan dolay: iki dongii resiisitasyona cevap vermeyen
olgular1 hizli bir gekilde ECMO destegine aldikla-
rin1 belirtmislerdir. Bizim olgumuzun bébrek fonk-
siyon testleri ve KC fonksiyon testleri normal olup
hastanin var olan tasiaritmisi de kardiyak fonksi-
yon bozukluguna katkida bulunmaktaydi.

Myokarditten bagimsiz olarak supraventrikii-
ler tasikardi ataklari olan ve bu tagikardi ataklar
i¢in tedavi alma zorunlulugu olan bes yas tizerin-
deki olgularin ilagla tedavisinden ziyade ablasyon
yapilarak tedavi edilmesi 6nerilmektedir.’” Buna
uygun olarak hastamizin hizi azalmasina ragmen
devam eden fokal atriyal tasikardisi i¢in vital bul-
gulari stabil olunca, yasinin da uygun olmas: sebe-
biyle bagarili sekilde kateter ablasyon yapildi.®

Olgumuz; uygun sekilde resiisite edilip hizh
transportunun saglanmasi, gelir gelmez ECMO des-
tegine alinmasi, uygulanan uygun medikal destek
tedavi, yakin monitorizasyon ve basarili kateter ab-
lasyon sonucu herhangi bir sekel belirtisi olmadan
taburcu edildi.

0 SONUC

ECMO tiim diinyada ¢ocuk ya da erigkin kardiyo-
jenik sokta kullanilmas1 vazgegilmez bir yontem
olup ¢ocuklarda solunumsal yetmezlikte tedavinin
bir parcasidir ve iilkemizde daha yaygin kullani-
mina ihtiyag vardir. Ayrica supraventrikiiler tasi-
kardi ataklari olan ve bunun igin tedavi alma
zorunlulugu olan beg yas tizerindeki olgularin ilagla
tedavisinden ziyade ablasyon yapilarak tedavisi dii-
stintilmelidir.
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Cardiac Involvement in Friedreich's Ataxia:
Case Report of 3 Siblings

Friedreich Ataksisi'nde Kalp Tutulumu:
3 Kardes, Olgu Sunumu

ABSTRACT Friedreich’s ataxia (FA) is the most common hereditary form of ataxia. Although the
patients are often asymptomatic, evidence of cardiac complications is found in the majority of cases
with FA. Left ven-tricular hypertrophy has been reported in 28-100% of the patients. Absence of
correlation between the severity of neurological involvement and the presence of cardiac compli-
cations has been reported, emphasizing the importance of cardiac monitoring in all patients. FA is
a multisystemic disorder with autosomal recessive inheritance, in which the incidence increases
with consanguineous marriage. Neu-rologic, genetic and cardiologic evaluations should be per-
formed in all family members after the index patient in order to determine the carriers and asymp-
tomatic patients in the family. Cardiac disease should be sought even in neurologically normal
patients. We present here the electrocardiographic and echocardiographic findings of 3 siblings
with hypertrophic cardiomyopathy secondary to FA (out of 5 siblings born to consanguineous par-
ents), 2 of whom were asymptomatic and diagnosed while the symptomatic elderly brother was
being investigated.

Key Words: Friedreich’s ataxia; hypertrophic cardiomyopathy; child

OZET Friedreich ataksisi (FA), bilinen en stk kalitsal ataksidir. Hastalar siklikla asemptomatik olsa
da vakalarin ¢ogunda kardiyak tutulum mevcuttur. Hastalarin % 28-100’tinde sol ventrikiil hipert-
rofisi rapor edilmistir. Norolojik tutulumun ciddiyeti ve kardiyak komplikasyonlar arasinda bir ko-
relasyon bulunmamas: tiim hastalarin kardiyak yonden arastirilmasinin 6nemini vurgulamaktadir.
FA multisistemik, otozomal resesif bir hastaliktir ve akraba evliligi sonucu insidans artmaktadir.
indeks vakanin saptan-masi sonrasinda tagiyicilarin ve asemptomatik diger hastalarin tanimlan-
mast i¢in tiim aile bireylerinin nérolojik, genetik ve kardiyolojik degerlendirmelerinin yapilmas: ge-
rekmektedir. Norolojik olarak normal hastalarda bile kardiyak tutulum aragtirilmalidir. Burada
ebeveynleri akraba olan 5 kardesin, ikisi asemptomatik olup kardesleri FA agisindan arastirilirken
tan1 konan ve FA’ya sekonder hipertrofik kardiyomiyopatisi olan 3 kardesin elektrokardiyografik
ve ekokardiyografik bulgularini sunduk.

Anahtar Kelimeler: Friedreich ataksisi; hipertrofik kardiyomiyopati; ¢ocuk
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ince the first description of the ataxic syndrome in 1863 by Nikolaus

Friedreich, the clinical phenotype of Friedreich’s ataxia (FA) has

evolved and extended.! FA is now recognized as the most common
hereditary form of ataxia, caused by an autosomal recessively inherited un-
stable GAA expansion situated in intron 1 of the Frataxin gene on the prox-
imal long arm of chromosome 9.2 The incidence of FA is approximately 1 in
30,000 people, with a carrier frequency of 1:60 to 1:120.3
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The onset of the disease and the symptoms is
typically around puberty.*> The shortened life span
is often related to cardiac complications.! The clas-
sical clinical phenotype involves gait and limb
ataxia, poor balance and coordination, leg weak-
ness, sensory loss, areflexia, impaired walking,
dysarthria, dysphagia, eye movement abnormali-
ties, scoliosis, foot deformities, cardiomyopathy
and diabetes.'

The phenotypes and disease progression are
variable in FA. Cardiac dysfunction predisposing to
congestive heart failure and supraventricular ar-
rhythmias is the most frequent reported cause of
death.®

We present here the electrocardiographic
(ECG) and echocardiographic (ECHO) findings of
3 siblings with hypertrophic cardiomyopathy sec-
ondary to FA, out of siblings born to consan-
guineous parents. We want to emphasize the
importance of consanguinity and absence of corre-
lation between neurologic severity and degree of
cardiomyopathy in FA as 2 of the 3 affected siblings
were neurologically asymptomatic.

CASE REPORT

The first patient was 13 years old and male. The
ataxic gait had started just after he started walking.
Ataxia, dysarthria and areflexia in the lower ex-
tremities progressed in time. He was diagnosed as
FA one year ago. He had left ventricular hypertro-
phy (LVH) on the echocardiographic evaluation
without any significant ECG findings. Second pa-
tient was an 11-year-old female who was examined
after the recognition of LVH findings on ECG dur-
ing a school-screening project. She had no neuro-
logical or cardiac symptoms and her physical
examination and detailed neurologic examination
was totally normal. She had diffuse hypertrophy of
the left ventricle on echocardiographic evaluation.
During screening of the family members, the
younger brother who was 4 years old and asymp-
tomatic with ECG findings of LVH and widespread
T wave inversion (Figure 1) was diagnosed as FA.
His physical examination and detailed neurologi-
cal evaluation was found to be normal. He also had
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FIGURE 1: Widespread T negativity and left ventricular hypertrophy on electro-
cardiography.

FIGURE 2: Echocardiographic view of diffuse left ventricular hypertrophy.

echocardiographic evidence of LVH (Figure 2). Ge-
netic analyses of the patients revealed an increase
in the repetition of the trinucleotide (GAA) in the
first intron of the FA gene (genotype >66/>66). The
24-h Holter ECG monitoring of the patients were
normal. All three patients were evaluated with re-
spect to sensorineural defects by a neurologist and
reported as normal. Their ophthalmological exam-
inations as well as direct X-Rays for skeletal defor-
mities were also reported normal.

Genetic evaluations of the remaining 2 siblings
were normal, as well as their ECG and echocardio-
graphic examinations.

DISCUSSION

Patients with FA are very often asymptomatic;
however, evidence of cardiac involvement is usu-
ally present and can be detected in the majority of

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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the cases if sought after properly. Palpitations are
reported but overt symptoms of heart failure or is-
chemic heart disease are uncommon. It is rare for
cardiomyopathy to develop before neurological
features, and even if the patient is initially evalu-
ated by a cardiologist, the neurological features
preceding the cardiac complications will be de-
tected in general.”

In large case series, hypertrophic cardiomy-
opathy or evidence of LVH was detected in 28-100
%, although definitions vary widely between stud-
ies.%? Dilated cardiomyopathy is less commonly
noted and may represent progression from hyper-
trophic cardiomyopathy.!® Blood pressure is typi-
cally found normal or low, and hypertension is
rarely reported as a problem. Absence of correla-
tion between the presence of cardiac complications
and severity of neurological involvement has been
reported, emphasizing the importance of cardiac
monitoring in all groups.!!

The age at the onset of symptoms is around
puberty in large case series, mean age at onset re-
ported in two large studies as 11.6 + 4.5 years and
15.5 +8 years.*® Consistent with previous reports,
LVH was detected in all 3 of our patients without
any findings of congestive heart failure or obstruc-
tion due to hypertrophy, where only the elder one
who was 13 years of age displayed neurological in-
volvement. In the literature, it has been reported
that late-onset cases tend to have slower progres-
sion in contrast to early-onset cases that have a ten-
dency toward more rapid progression and a higher
frequency of non-neurological features such as di-

abetes, cardiomyopathy, scoliosis and pes cavus.’
Absence of neurological involvement in 2 of our
patients supports the importance of cardiac moni-
toring even in neurologically asymptomatic pa-
tients, as Weidemann et al reported.!!

The electrocardiogram is abnormal in most
cases, the most common abnormality being infero-
lateral or widespread T wave inversion. Other non-
specific ST segment and T-wave abnormalities,
including ST-segment depression or elevation and
flattening of T waves, have also been reported. ECG
evidence of LVH is observed less frequently and,
when present, is usually accompanied by echocar-
diographic evidence of LVH." Conduction abnor-
malities are rarely seen.!"'? There is usually sinus
rhythm, although some may display paroxysmal or
sustained arrhythmias, and only rarely require
pacemaker or defibrillator insertion.'®

Kellett et al reported two families with FA
with 3 and 2 cases diagnosed as FA, respectively,
from the same family.'* There was a report of 12
patients from our country without any mention of
relativity.”® To the best of our knowledge, this is
the first report of patients from the same family
with differing severity of neurological and cardiac
involvement in our country.

In conclusion, all family members should be
evaluated in detail for genetic, neurological and
cardiac involvement in order to detect the asymp-
tomatic cases when an index patient has been di-
agnosed with FA and the possibility of cardiac
involvement without neurological findings should
be borne in mind.
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Kalp Cerrahisi Dernegi
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Nadir Bir Konjenital Anomali:
Siyam Ikizlerinin Paylastiklar1 Tek Kalp

A Rare Congenital Anomaly:
Siamese Twins Share One Heart

OZET Torakoabdominal bilesimli olan yapigik ikizlerde yasama olasilig1 ayrim cerrahisine baglidir.
Ayrim cerrahisi karari ise kardiyak morfolojinin ayrintili ve kesin tanimlamasini gerektirir. Kom-
pleks ve birlesik kardiyovaskiiler yapinin tanimlamasi; tekrarlayan ekokardiyografik incelemeler,
tomografik goriintiilleme ve anjiyografik inceleme ile miimkiin olabilmektedir. Bu sunumda torako-
ompfalopagus tip yapisiklik gosteren, ortak kalbi kullanan Siyam ikizlerinin kardiyak inceleme bul-
gular1 sunulmustur. Kompleks kardiyak morfolojilerinin tanimlanmasinda yasanan zorluklar
paylagilmistir.

Anahtar Kelimeler: Siyam ikizleri; ekokardiyografi, torako-ompfalopagus

ABSTRACT The possibility of life in the thoracoabdominal conjoined twins depends on the sepa-
ration surgery. The decision of separation surgery requires a detailed and accurate description of car-
diac morphology. Identification of complex cardiovascular structure is possible with; repeated
echocardiographic examinations, tomographic imaging and angiography. In this case report, cardiac
examination findings of thoraco-omphalopagus type conjoined twins with fused heart were pre-
sented. The difficulties in identifying the complex cardiac morphology were shared.

Key Words: Siamese twins; echocardiography, thoraco-omphalopagus
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iyam ikizleri hem klinisyenler hem de kamuoyu tarafindan biyiik ilgi

¢eken nadir goriilen ve ilging konjenital anomalilerden biridir. Tora-

koabdominal bilesimli olan yapisik ikizlerde ayrim cerrahisi ikizlerin
yasamlarini belirlemektedir. Ayrim cerrahisi karar ise kardiyak morfolo-
jinin ayrintihi ve kesin tanimlamast ile saglanabilmektedir. Kompleks ve bir-
lesik kardiyovaskiiler yapinin tanimlamasi; tekrarlayan ekokardiyografik
incelemeler, tomografik goriintiileme ve anjiyografik inceleme ile miimkiin
olabilmektedir. Morfolojinin tanimlanmasinda iki biiyiik zorluk vardir.
Birincisi kardiyak morfolojinin son derece karisik ve birbiri i¢ine girmis
olmasidir. Digeri ise ¢ok nadir goriilmesi nedeni ile merkezlerin tecriibe-
lerinin fazla olamamasidir. Bu sunumda, diger pediatrik kardiyologlara yol
gostermek amaciyla, Siyam ikizlerinin kardiyak morfolojilerini tanimlar-
ken yasanan zorluklar paylasilmistir.
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I OLGU SUNUMU

Yirmi alt1 yagindaki annenin ikinci gebeliginden
prenatal tanisi olan ikizler 36. gestasyon haftasinda
sezaryen ile dogurtuldu. Postnatal dénemde solu-
num stkintisi olan bebekler tan: ve izlem amaci ile
Cocuk Cerrahisi Yogun Bakim Unitesi’'nde takibe
alindi. Fizik bakida ikizlerin asag1 toraks ve tist
karin seviyesinden yapisik oldugu (torako-ompfa-
lopagus) izlendi (Resim 1a). Bir ve iki olarak nu-
maralandirilan bebeklerde tekrarlayan tanisal
ekokardiyografik incelemeler her iki yonden (be-
bekler 1-2 ve 2-1 pozisyonda iken) yapildi. Eko-
kardiyografik kesitler ancak yapisikligin izin
verdigi 6l¢tide degisik prob pozisyonlarinda alind:
(Resim 1b, ¢, d). Baslangi¢ ekokardiyografik ince-
lemelerde; kalbin orta hatta ve 2 numarali bebege
daha yakin olarak yerlestigi goriildii. Bu bebege
yakin olan kalbin dért odast, iki ayri atriyoventri-
kiiler kapagy, iki ayr ventrikiilii ve inlet ventrikii-
ler septal defekti tespit edildi (Resim 2). Ana
kardiyak yapidaki, bebek 2’ye daha yakin olan ven-
trikiliin apikal bolgesinde, outlet “chamber”- ven-
triktl benzeri bir yap: mevcuttu (Resim 3a, b). Bu

“chamber”dan elonge bir sekilde bebek 2’nin aor-
tast ¢ikiyordu. Ayni ventrikiilden dar bir ¢ikis yolu
ile bebek 2’nin pulmoner arterinin ¢iktig1 tespit
edildi. Pulmoner arter ¢ikim yolu ve kapak tize-
rinde CW Doppler ile 45 mmHg basing farki 61-
¢iildii (Resim 3c). Bebek 2’ye uzak olan ventrikiiliin
inletindeki genis defekt ile iligkili elonge “cham-
ber”-ventrikiil benzeri bagka bir yap:r mevcuttu
(Resim 3d). Atriyo-ventrikiiler kapaklarin ve ven-
triktillerin morfolojileri net tanimlanamadi. Bebek
I’in aortasi, bu “sosis benzeri” yapidan ¢ikmak-
taydi. Her iki bebegin arkuslarinin degerlendiril-
mesinde ancak koarktasyon olmadig: bilgisi net
olarak belirlenmis, daha ayrintilar goériillmemis-
tir. Bu bebegin pulmoner arteri transtorasik eko-
kardiyografik incelemelerde tespit edilemedi. Her
iki bebegin de pulmoner ven6z doniisleri goriin-
tillenemedi.

Sistemik vendz dontiglerin belirlenmesinde
kontrast ekokardiyografiden yararlanildi. Bebekle-
rin iist ekstremitelerinde bulunan damar yollarin-
dan sadece serum fizyolojik (SF) verilerek, sistemik
venoz doniisler degerlendirildi. Kontrast ekokardi-
yografik incelemede her iki bebekte iki ayr1 vena

RESIM 1: a. Torako-abdominal yapisiklik gésteren ikizlerin gériiniimd, b, ¢, d. Degisik prob pozisyonlari.
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kava inferiyor izlenirken bu iki damarin birleserek
bebek 2’ye yakin olan atriyuma acildig tespit
edildi. Kontrast ekokardiyografi ile iki farkli vena
kava siiperiyorun ayni atriyuma agildig1 goriintii-
lendi. Bu bilgiler temelinde kontrastl: torakal bil-
gisayarli tomografi yapildiginda ekokardiyografik
bulgular teyit edildi. Tomografide asil amag siste-
mik, pulmoner venlerin tanimlanabilmesi, boyun

damarlarinin ve goriillemeyen pulmoner arterlerin
RESIM 2: Ekokardiyografik incelemede modifiye edilmis dort bosluk gortin- belirlenmesiydi. Buna karsilik ekokardiyografik in-
tiide ana ventrikiiller (A= Atriyum, V1= Bebek 1'e daha yakin olan ventrikl, celeme ile elde edilenden gok farkli bilgiler elde

V2= Bebek 2ye yakin olan ventriklil ventrikdl). edilemedi (Resim 4). Kesin tani i¢in kalp katete-

RESIM 3: a. Bebek 2'ye daha yakin olan ventrikiiliin apikal bdlgesinde, outlet “chamber’- ventrikiil benzeri yapr; b. Ventrikill ve ventrikiil benzeri yapilarin gort-
niim; ¢. Bebek 2'ye daha yakin olan ventrikiilden ¢ikan pulmoner arter gériiniim(i; d. Bebek 1’e yakin olan ventrikiilin inletindeki genis defekt ile iliskili elonge
“chamber”-ventrikil benzeri yap.

Ao: Aorta; PA: Pulmoner arter; V1: Bebek 1'e daha yakin olan ventrikiil, V2: Bebek 2'ye yakin olan ventrikiil ventrikil; V3?: Bebek 1'e daha yakin olan ventrikiille iligkili
ventrikiil benzeri yapi; V4?: Bebek 2'ye daha yakin olan ventrikille iliskili ventrikiil benzeri yapi; VSD: Ventrikiler septal defekt.

RESIM 4: a. ikizlerin paylastigi tek kalbin tomografik gériintimii; b. Major kardiyak yapinin sematik gortintiml.
A: Atriyum; Ao: Aorta; PA: Pulmoner arter; V: Ventrikil; V?: Ventrikil benzeri yapi.
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rizasyonu planlandi ancak bebekler dolagim ve
solunum problemleri ile (bebek 1’de akciger hi-
poplazisi mevcuttu) postnatal 16. giinde kaybedildi.
Aile kabul etmediginden otopsi yapilamada.

Hastalarin bilgilerinin, olgu sunumunda pay-
lasilmas1 hakkinda ailesinden bilgilendirilmis onam
alinmstir.

I TARTISMA

Yapistk ikizlik sikligi 50000-100000 canli dogumda
bir olarak tanimlanmigtir.! Kizlarda erkeklere gore
3 kat daha sik izlenmektedir.? Yapigik ikizligin
mekanizmasi heniiz tam a¢iklanamamistir. Yapi-
sikligin yerine gore degisik tipleri bulunmakta-
dir.? Siniflandirma yapilirken ikizlerin yapisik
oldugu bolgenin sonuna, yapisiklik anlamina
gelen “pagus” kelimesi eklenerek isimlendirilir-
ler. En sik goriilen tipleri torakal bolgeden birbi-
rine yapisik olan torakopagus’dur (%40).% ikinci
siklikta saptanan omfalapagus ikizlerde ¢ogun-
lukla alt torakal bolgede de yapisiklik izlenir.
Bunlarin disinda pyopagus (sakral bolgeden yapi-
sik), ishiopagus ve kraniopagus tipleri de tanim-
lanmistir. Parapagus terimi ise torakal, abdominal
ve ishiopubik yapisiklig1 olan ikizler i¢in kullanil-
maktadar.

Beklendigi gibi torakal yapisiklikta asil ve
6nemli olarak etkilenen organ kalptir. Kalbin de-
gerlendirilmesindeki non-invaziv ve oldukca has-
sas bir teknik olan ekokardiyografi, ilk ve en ¢ok
kullanilan yontemdir. Andrews ve ark. yayinla-
diklar1 23 vakalik serilerinde ve Zhang ve ark.nin
6 vakalik serilerinde kalpteki fiizyonun yeri ve
derecesinin, kardiyak morfolojinin ve ventrikiiler
fonksiyonunun ekokardiyografik inceleme ile no-
ninvaziv olarak degerlendirilebilecegini goster-
miglerdir.>* Buna kargilik standart pencerelerde
incelemenin yapilamamasi zaten karigik olan yapi-
nin tanimlanmasini ¢ok zorlastirmaktadir. Bizim
olgumuzda da torakal yapisiklik, beklendigi gibi
standart kesitlere izin vermemistir. Yasadigimiz bir
diger giiclitk ise bebeklerin pozisyonu degistirildi-
ginde elde edilen goriintiilerin ¢ok daha farkli bir
hal almasidir. Bu farkhilik sag-sol degisiminden
daha karmagiktir. Bizim olgumuzda da, 6nerildigi
gibi, kalpteki tipik bir olusum (6rnegin malforme
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AV kapak) referans alinarak, bu karisikligin iiste-
sinden gelinmeye caligilmigtir.

Olgumuzda direkt ekokardiyografinin yani
sira periferik venlerden SF verilerek ventz doniis-
lerin belirlenmesine ¢aligilmistir. Bebeklerde takili
olan periferik damar yollarindan hizli SF enjeksi-
yonu ile her iki bebege ait sistemik venoz doniisleri
net olarak belirledik. Bu teknigin Siyam ikizlerinin
kardiyak degerlendirilmesinde mutlaka uygulan-
mas1 gereken bir yontem oldugu diisiincesindeyiz.

Olgularimizda tiim tekrarlayan ekokardiyo-
grafik incelemelere ragmen gercek morfolojik yap1
sadece ekokardiyografi ile tanimlanamamistir.
McMahon ve ark. 6nerdigi gibi ekokardiyografinin
karisik kardiyak yapinin degerlendirilmesinde ye-
terli olmadig: hastamizda kardiyak kateterizasyon
planlanmistir.> Ancak kateterizasyon 6ncesi hasta-
lar kaybedildiginden gerceklestirilememistir. Yar-
dimc1 tanisal yontem olarak onerilen bir diger
teknik ise bilgisayarl tomografidir.® Ancak cekilen
bilgisayarli tomografide gerek direkt gerek kont-
rasth goriintiilere, gerekse ii¢ boyutlu rekonstriik-
siyona ragmen ekokardiyografide elde edilen
bilgilere ek bilgiler elde edilememistir. Konu ile il-
gili tecriibemiz ve 6nerimiz tomografinin radyo-
loglar ve pediatrik kardiyologlar tarafindan birlikte
degerlendirilmesidir.

1967°de Leachman ve ark. Siyam ikizlerini
kardiyak fiizyon derecelerine gore siniflandirmig-
lardir.” Ortak perikardiyumu ve ayri kalbi olanlar
tip A, birlesik atriyumlar1 ve ayri ventrikiilleri
olanlar tip B, birlesik atriyum ve ventrikiilleri olan-
lar ise tip C olarak tanimlanmigtir. Andrews ve ark.
ise yayinladiklar1 23 vakalik genis seride, ayr1 kalp
ve perikardi olan hastalar1 da ayr bir simif olarak
tanmimlamiglardir.? Bu seride, 5 hastada cift kalp ve
ayr1 perikard (Grup A), 7 hastada ayr kalp ortak
perikard (Grup B), 2 hastada ortak atriyum ve ayr1
ventrikiiller (Grup C), 9 hastada ise ortak atriyum
ve ventrikiiller (Grup D) saptanmistir. Bizim has-
tamiz da Grup D deki hastalar ile benzer morfolo-
jik 6zellikler tasimaktadidir. McMahen ve ark. ise
olgu sunumlarinda, yeni bir grup olabilecek, ayr1
atriyumlari ve yapisik ventrikiilleri olan Siyam
ikizlerini rapor etmiglerdir.” Tongsong ve ark. to-
rako-ompfalopagus ikizlerde ii¢ atriyum ve iki
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ventrikiilden olusan kardiyak morfoloji tanimla-
miglardir.® Amber ve ark. ise sagda yerlesik tek at-
riyum ve tek ventrikiil, solda yerlesik iki atriyum
ve iki ventrikiillii olan farkli bir Siyam ikizi olgusu
rapor etmislerdir.” Bu olgu sunumlarinda da goriil-
digi gibi cok farklh sekillerde kargimiza ¢ikan ka-
risitk kardiyak morfolojiyi siniflandirmak son
derece giigtiir.

Siyam ikizlerinin tiim tibbi degerlendirilme-
lerindeki asil amag bebeklerin birbirinden ayrilip
ayrilamayacaginin belirlenmesidir. Hayati organ-
larin fiizyonu ayrilmay1 ¢ogu zaman imkéansiz kil-
maktadir. En hayati organ olan kalbin her iki bebek
tarafindan paylasilmasi en belirleyici faktor ol-
maktadir. Prognoz her iki bebegin ayni kalbi pay-
lagmalar1 ve ¢ogunlukla ayrilmalarinin miimkiin

olmamasi nedeni ile k6tiidiir.!® Andrews ve ark.nin
serisinde kalpteki fiizyon seperasyona izin verme-
diginden grup D deki tiim vakalar kaybedilmigtir.?
Zhang ve ark.nin serilerinde ise birlesik atriyum ve
ventrikili olan iki ikiz de kaybedilmigtir.* Bizim
olgumuzda da kesin morfolojik yapiy1 belirleye-
memis olsak da, var olan kardiyak yap1 ayrim cer-
rahisine olanak saglamamis, sonugta bebekler
solunum ve dolagim sorunlar1 nedeniyle kaybedil-
miglerdir.

Sonug olarak torako-abdominal bilesimli yapi-
sik ikizlerdeki kardiyak morfoloji olgumuzda ol-
dugu gibi ¢ok karmagik olabilmektedir. Temel tam
araci ekokardiyografi olsa da kesin morfolojik ya-
pinin belirlenmesinde ekokardiyografini yami sira
diger tam1 yontemleri kullanilabilir.
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Rezidu Aortopulmoner Pencerenin
Transkateter Teknikle Kapatilmasi

Transcatheter Closure of
Residual Aortopulmonary Window: Case Report

OZET Aortopulmoner pencere, nadir gériilen ve erken yasta kalict pulmoner hipertansiyona sebep
olan, yiiksek sol-sag santh konjenital kalp hastaliklarindan biridir. Erken tan1 ve tan1 aninda cerrahi
tedavi esastir. Rezidu defektlerde transkateter tekniklerle kapama, agik kalp cerrahisine gére mor-
biditeyi azaltmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Rezidu aortopulmoner septal defekt; transkateter kapatma; olgu sunumu

ABSTRACT Aortopulmonary window, rare and causing persistent pulmonary hypertension at an
early age is one of the high left-to-right shunt congenital heart disease. Early diagnosis and imme-
diate surgical diagnosis is essential. Residue defect closure with transcatheter technique reduces
morbidity compared to open heart surgery.

Key Words: Rezidual aortopulmonary septal defect; transcatheter closure; case reports

Pediatr Heart ] 2016;3(1):28-31

ortopulmoner pencere (APP), nadir goriilen konjenital kalp hasta-

liklarinda biridir. APP, patent duktus arteriozus (PDA) gibi yiiksek

sol-sag sant olusturarak erken yasta kalici pulmoner vaskiiler obs-
triktif hastaliga sebep olur. Tedavisiz vakalarin %4071 ilk yasta kaybedilir.
Bu nedenle erken tani ve tani konuldugunda cerrahi tedavi yapilmalidir.
Bu yazida 4 aylikken APP tanisi alarak opere edilen, rezidu defekt olmas:
nedeniyle transkateter tekniklerle Amplatzer Duct Occluder 2®° (ADO?2) ci-
hazi ile basarili bir sekilde defekti kapatilan 6 yasinda bir erkek olgu su-
nuldu.

I OLGU SUNUMU

H.A., 6 yasinda erkek hasta, 4 aylikken sik nefes alip verme ve kilo alamama
nedeniyle dig merkezde hekime bagvurusunda fizik bakida iifiiriim saptan-
mis. Cekilen ekokardiyografide (EKO) genis PDA 6n tanisi ile klinigimize
sevkedilmis. Hastanin fizik bakisinda tasikardi, takipne, sol 2.1KA’da 2/6
sistolik ifiiriim, elektrokardiyografide (EKG) biventrikuler hipertrofi bul-
gulari, telede kardiyomegali, akciger damarlanmasinda artig, EKO’da paras-

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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ternal kisa eksen goriintiilemede semilunar kapak-
lar ile pulmoner bifurkasyon arasinda genis aorti-
kopulmoner pencere saptanmis (Richardson tip 1).
Hastanin antikonjestif tedavileri baglanmasina rag-
men hizli ilerleyen bir kardiyojenik sok tablosunda
yogun bakim iinitesine alinarak entiibe edilmis.
Hastanin YBU izleminde agir konjestif kalp yeter-
sizligi (KKY) tablosuna hakim olunamamasi nede-
niyle hasta entiibe olarak cerrahi klinigine
devredilerek APP’ye cift ligasyon teknigi ile opere
edilmis. Operasyon sonras: hizli bir sekilde KKY
tablosu diizelen olgunun ayaktan izlemlerinde ope-
rasyon bolgesinde 2 mm rezidu defekti devam et-
mesi nedeniyle (Resim 1) transkateter kapama
karar1 alinda.

Hastanin yatisinda viicut agirhigi 17 kg (25p),
Boy: 107 cm (10-25p), dinlemekle sol 2. IKA’da 2/6

RESIM 1: Kontrastli toraks tomografisinde sagittal eksende rezidii defekt
araciligi ile aorttan pulmonere gegis izleniyor (ok).

RESIM 2: Kateter anjioda aorttan verilen opagin rezidii APP ile pulmoner
artere gegisi izleniyor (kalin ok).

Pediatr Heart ] 2016;3(1)

RESIM 4: Yapilan kontrol anjiografide defektin tamamen okliide oldugu
gorultiyor.

stirekli tifiirlim mevcuttu. Diger sistem bakilar ola-
gandi. Hastanin 8 saatlik aclik stiresi tamamlandik-
tan sonra kateterizasyon laboratuarina alindu.
Sedasyon altinda femoral artere intraducer yerles-
tirildi. Femoral arterden aorta aracilig ile asendan
aortadan yapilan anjioda aortadan koroner arterle-
rin distalinde defektten olan jet akim izlendi. De-
fektin icinden kilavuz tel ile ana pulmoner artere
gecildi. Tasiyic1 sistem {izerinden 3x4 mm ADO 2
cihazi kullanilarak defekt kapatildi. Islem sonrasi
yapilan kontrol anjiografide kacak izlenmedi
(Resim 2-4). Hasta sorunsuzca taburcu edildi. Has-
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tanin yapilan kontrol EKO’da defektten gegis iz-
lenmedi.

I TARTISMA

APP, embriyonel hayatta noral krest hiicre go¢iin-
deki duraksama sonucu olusan aort ve pulmoner
arter arasinda anormal bir gecis olmasidir. Nadir
goriilen bu konjenital kalp hastaliginin siklig1 tiim
KKH arasinda %0.15, otopsi serilerinde % 0.2-0.6
olarak tanimlanmaktadir."* APP ilk olarak 1830’da
Elliotson tarafindan tanimlanmigtir. APP’nin Ric-
hardson siniflamasina gore 3 tipi mevcuttur. Tip
1’de defekt dairesel sekilli, kiicitk-orta genislikte,
semilunar kapaklar ile pulmoner bifurkasyon ara-
sinda yer alir. En sik goriilen tiptir. Tip 2’de defekt
distal yerlesimli spiral sekillidir, sag pulmoner ar-
tere kadar yayilir. Tip 3’de aortikopulmoner septu-
mun gelismemesinden kaynaklanan genis bir
defekt vardir. RPA aortadan ¢ikar. Siklikla izole ol-
masina ragmen diger konjenital kardiak defektler
eslik edebilir. En sik birliktelik yaklagik vakalarin
yarisinda aortik ark anomalileridir. Diger defektler
Fallot tetralojisi, VSD, ASD, koroner arter anoma-
lileridir.? Tki ayr1 semilunar kapagin olmas: trun-
kus arteriozustan ayrimini saglar.

Fizik bakida sol subklavikuler bolgede defekt-
teki soldan saga santa bagli sistolik tiftiriim, kiigtik
defektlerde ise PDA iifiiriimiine benzer siirekli iifii-
riim, apekste de mitral kapaktan gecen artmis
akima bagli middiastolik éiftiriim duyulabilir. Elek-
trokardiyogram ve telekardiyogram, kiiciik defekt-
lerde normal olabilecegi gibi biiyiik defektlerde
EKG’de biventrikuler hipertrofi ve sol atrial genis-
leme bulgulari, telede kardiyomegali, artmis akci-
ger kanlanmas: goriilebilir.

APP tanisinda ekokardiyografinin roli bi-
yiiktiir. Yiiksek parasternal kisa eksen penceresinde
defekt ve doppler ile gegis izlenir. Radyolojik ola-
rak MR anjio ve BT anjio tan1y1 destekler. Ozellikle
ileri yagta tani alan hastalara pulmoner vaskiiler re-
zistans (PVR) ve basing 6l¢timii amaciyla kardiak
kateterizasyon yapilmalidir. Cerrahi yapilabilirligi
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acisindan PVR degerlerinin 8 U/m?'nin altinda ol-
mast gerekir.

APP tanis1 kondugunda en yakin dénemde
cerrahi tedavi yapilmalidir. Cerrahi tedavi olarak
kardiyopulmoner bypass (KPB) kullanmadan basit
ligasyon veya divizyon ve siitiirleme, KPB altinda
transaortik ve transpulmoner yaklasim ile yama
yontemi, anterior sandvi¢ yama yontemi gibi degi-
sik teknikler zaman i¢inde kullanilmistir. Cerrahi
tedavi sonrasinda reziduel defekt kalmasi nadir go-
riilen komplikasyonlardan biridir. Ozellikle basit
ligasyon yontemi sonrasi rekanalizasyon nedeniyle
rezidu defektler daha sik bildirilmektedir.* Reope-
rasyon ve kardiyopulmoner bypass, cerrahi tedavi-
nin mortalite ve morbiditesini arttirmaktadir. ilk
olarak 1990 yilinda Stamato ve ark tarafindan res-
triktif APP transkateter teknikle kapatilmigtir.®
2000 yilinda Richen ve ark tarafindan reziduel
APP, Amplatzer cihazla basarili bir sekilde kapa-
tilmistir.® Son yillarda kiiciik defektlerde transka-
teter tekniklerle kapama bildirilmektedir. Bu
yazida 5 aylikken tip 1 APP tanis1 alarak cerrahi
olarak cift ligasyon yontemiyle kapatilan, takiple-
rinde reziduel kiictik defekti devam etmesi nede-
niyle transkateter yontemle basarili bir sekilde
kapama yapilan 6 yasinda bir erkek olgu sunuldu.
Hastanin tani aldig1 déonemde genel durumunun
kotii ve agir kalp yetmezliginde olmas: nedeniyle
KPB kullanilmadan ligasyon yapilmisti. Ikinci kez
acik kalp cerrahisi yerine kateterizasyonla sorun-
suz bir gekilde defekti kapatilan ve taburcu edilen
olgunun izlemi sorunsuz bir sekilde devam etmek-
tedir. Makalenin yazimi agisindan hastadan bilgi-
lendirilmis olur formu alinmistir.

Transkateter kapama i¢in kullanilan cihazlar
defektin yerine-boyutuna gore, degisik cap ve ebat-
larda mevcuttur. Bizim hastamizda kullanilan ADO
2, esas olarak patent duktus arteriozus kapatilmak
i¢in tasarlanmis, degisik ¢ap ve boyuttaki, nitinol
tel 6rgiiden olusan, esnek bir cihazdir. Hastamizda
3x4 mm ADO 2 cihaz: kullanilmis olup defektin
tam olarak oklude oldugu goriildii.

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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Two Rare Entities: Single Ventricle with
Persistent Truncus Arteriosus Type II:
Case Report

Iki Nadir Birliktelik:
Tek Ventrikiil ve Trunkus Arteriosus Tip II

ABSTRACT Coexistence of single ventricle and truncus arteriosus is very rare. We present a case
with truncus arteriosus type II and single ventricle who was diagnosed prenatally and the diagno-
sis confirmed with postnatal echocardiography. The patient was diagnosed by fetal echocardiogra-
phy at 25th week of gestation. On fetal echocardiography, left atrium and left ventricle were
hypoplastic, there was a large ventricular septal defect and persistent truncus arteriosus arising from
the ventricle and giving rise to the pulmonary arteries. The patient was born with respiratory dis-
tress refractory to all treatments. After the first week of life, the clinical condition rapidly deterio-
rated and the patient died of respiratory failure on the 8th day of life. In this report, we discuss the
findings, frequency, classification and management of both these congenital anomalies.

Key Words: Fetal echocardiography; single ventricle; truncus arteriosus type II

OZET Tek ventrikiil ve Trunkus Arteriosus birlikteligi cok nadirdir. Bu yazida prenatal olarak tanist
konulan ve postnatal olarak ekokardiyografi ile tanis1 dogrulanan tek ventrikiillii tip II trunkus ar-
teriosus olgusu sunulmustur. Hastanin ilk olarak 25. gestasyon haftasinda yapilan fetal ekokardio-
grafik degerlendirilmesinde; sol atrium ve ventrikiiliin hipoplastik oldugu, genis bir ventrikiiler
septal defekt ve bu tek ventrikiilden ¢ikan ve pulmoner arter dallarini veren persistant trunkus ar-
teriozunun oldugu saptandi. Postnatal solunum sikintisi gelisen hasta 8.giin kaybedildi. Bu maka-
lede bu tiir konjenital defektlerin birlikteligini, bulgularini, sikligini, siniflandirmasini ve yonetimi
tartigild.

Anahtar Kelimeler: Fetal ekokardiografi; tek ventrikiil; trunkus arteriosus tip II

Pediatr Heart ] 2016;3(1):32-5

2500 g infant was born at 38 weeks of gestation and had respiratory

distress on the first day of life. Fetal echocardiography at the 25"

week of gestation showed hypoplastic left atrium and left ventricle
were, a large ventricular septal defect (VSD) and persistent truncus arte-
riosus (TA) type II arising from the ventricle and giving rise to the pul-
monary arteries (PAs) (Figure 1).

After birth, she was cyanotic and tachypneic. The first heart sound was
normal and the second heart sound was single. There was a grade 2/6 sys-
tolic ejection murmur heard best at the left sternal border, and a prominent
systolic ejection click was noted at the upper left sternal border. The chest

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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FIGURE 1: Fetal echocardiogram demonstrates that left atrium and left ventricle are hypoplastic, there is a large ventricle septal defect and a persistent truncus

arteriosus which arises from the ventricle and gives rise to the pulmonary arteries.

FIGURE 2: Echocardiography shows hypoplastic left atrium and left ventricle and a large ventricular septal defect. The atrioventricular valves empty into a large
single ventricle of right ventricular morphology. There is a single persistent truncus arteriosus, arising from the ventricle and giving rise to the pulmonary arteries.

roentgenogram showed cardiomegaly and normal
pulmonary vascular structure. Echocardiography
demonstrated that left atrium and left ventricle
were hypoplastic and there was a large VSD. The
atrioventricular valves emptied into a large single
ventricle of right ventricular morphology. There
was a single persistent TA, presumably of type I,
arising from the ventricle and giving rise to the
pulmonary arteries (Figure 2).

Cardiac catheterization performed on the first
week of life demonstrated a double-inlet right ven-
tricle with an infundibular chamber from which a

Pediatr Heart ] 2016;3(1)

TA of type II arose, ie, two pulmonary arteries aris-
ing directly from the TA (Figure 3).

At birth, the patient had respiratory distress
and was refractory to all treatments. After the first
week of life, her condition rapidly deteriorated and
the patient died of respiratory failure on the 8th
day of life.

DISCUSSION

TA is a rare anomaly defined as a single great ar-
tery that originates from the base of the heart and
gives rise to the pulmonary, systemic, and coronary
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FIGURE 3: Cardiac catheterization demonstrates a double-inlet right ventricle with an infundibular chamber from which a truncus arteriosus type Il arises. Two

pulmonary arteries originate directly from the truncus arteriosus.

circulation.'” It has an incidence of approximately
5 to 9 per 100,000 live births.?

There are several classifications for this anom-
aly. Van Praagh classified the disorder as types A
and B.! In type B, there is no association with ven-
tricular septal defect and type A is subclassified as
follows:

1. Type Al: partially separated pulmonary
trunk.

2. Type A2: two pulmonary arteries arising di-
rectly from the truncus arteriosus.

3. Type A3: A single pulmonary artery origi-
nating from the arterial trunk, along with collater-
als originating from the descending aorta.

4. Type A4: significant abnormalities of the
aortic arch in association with anomalies of the
ductus arteriosus.

Our case had a single ventricle with TA type
A2 (Van Praagh classification). The reported asso-
ciation of these two defects is extremely rare and
most of these patients die within a few weeks after
birth.?? An elevated right atrial pressure secondary
to dilatation of the common ventricle to cope with
an increased systemic load is postulated as a cause
of failure of the pulmonary circulation and death.'

Association of isolated single ventricle and
truncus arteriosus is very rare. Siddoway and
Chernish first reported 3 cases of coexisting single
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ventricle and truncus arteriosus.'” However, as Van
Praagh reviewed, all previously reported cases of
single ventricle and TA were autopsy cases.!!

Incidence of single ventricle is approximately
0.5 to 1 per 100,000 live births." Single ventricle
was classified according to condition of the great
arteries.'”? There may be normally related great ar-
teries (type I), d-transposition of the great arteries
(type II), or L-transposition (type III). A single ven-
tricle may be accompanied by pulmonary atresia
(type A), pulmonic stenosis (type B), or absence of
pulmonic stenosis (type C). Depending on the ven-
tricular morphology, the single ventricle can be
subdivided as left ventricular type (65 to 70%),
right ventricular type (20%), or indeterminate type
(10 to 14%)."

Because of intracardiac shunting, patients have
hypoxemia. Clinical manifestations are usually ap-
parent shortly after birth. The most common find-
ings are cyanosis, tachycardia, dyspnea, and heart
failure. Increasing pulmonary artery pressure re-
quires pulmonary artery banding. This procedure
helps to prevent early death from congestive heart
failure and then requires creation of an aortopul-
monary shunt of Blalock-Taussig type or modified

Fontan procedures.!?16

The treatment of choice is the Fontan proce-
dure. Their prolonged survival is exceptionally rare.
Successful surgical intervention in this anatomic
group has only been reported in 5 patients."”

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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This is a unique case of a single ventricle with
TA type II (Van Praagh classification) diagnosed
prenatally by fetal echocardiography. The reported
association of these two defects is extremely rare
and most of these patients die within a few weeks

of birth.#!! The embryology of a single ventricle
and TA is different. It is speculated that the un-
likely concurrence of the two unusual develop-
mental defects within the same patient may explain
the extreme rarity of this condition.
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Transkateter Atriyal Septal Defekt Kapatilmas:

Sirasinda, Korkutan Akut Koroner Iskemi
Gelisimi

During Transcatheter Atrial Septal Defect Closure,
Fear of Acute Coronary Ischemia

OZET Atriyal septal defekt (ASD) cocukluk ¢aginda oldukga sik goriiliir. Morfolojik olarak uygun
secundum tip ASD’ler de, transkateter kapatma basariyla uygulanmaktadir. Komplikasyon orani
se¢ilmis vakalarda ve deneyimli ellerde oldukga diisiiktiir. Nadiren de olsa istenmeyen sonuglarla
kargilagilabilir. Bu yazida, transkateter kapatma islemi sirasinda akut koroner iskemi gelisen 5,5 ya-
sinda kiz olguyu, deneyimimizi paylagsmak adina sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: Transkateter ASD kapatma; akut koroner iskemi

ABSTRACT Atrial septal defect (ASD) is common in childhood. Morphological according secundum
ASD transcatheter closure is implemented successfully. The complication rate in experienced hands
and in selected cases is very low. In rare cases there might be some unintended consequences. In
this article, 5.5-year-old girl who is in transcatheter closure we want to offer our experience in the
development of acute coronary ischemia.

Key Words: Transcatheter ASD closure; acute coronary ischemia
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triyal septal defekt, atriyal septumun belirli bolgesinden koken alir

ve embriyolojik kokenine gore isimlendirilir. Cocuklarda dogustan

kalp hastaliklarinin %8-10’unu olusturur. Tiim ASD’lerin arasinda
en sik secundum tip ASD goriiliir. Secundum ASD’nin kiz erkek orani 2:1
dir. Tamamen semptomsuz olabilecegi gibi infant déneminde konjestif kalp
yetmezligine neden olabilecek kadar ileri diizeyde de olabilir. Tedavide cer-
rahi oldukga giivenilir ve basarili bir yontemdir.! Ancak sternotomi skari,
kardiyopulmoner by pass, cerrahi morbidite, uzun hastanede kalis siiresi
gibi olumsuzluklar da beraberinde getirir. Son dénemlerde olduk¢a basa-
ril1 sonuglar alinan transkateter kapatma yontemi, anatomik yapisi uygun
sekundum tip ASD’li olgularda cerrahi tedaviye secenek olarak ilk tercih
haline gelmistir. Trankateter ASD kapatma, transtorasik ve transézofagial
ekokardiyografi (TEE) ile degerlendirilip, deneyimli ellerde basariyla uy-
gulanmaktadir. Bununla birlikte, transkateter ASD kapatma sonrasi nadir de
olsa cihaz embolizasyonu, perikardiyal efiizyon, aritmi, trombiis olusumu,
mitral yetersizlik ve vaskiiler yaralanma gibi erken veya ge¢ komplikas-
yonlar goriilebilir.>® Bu yazida transkateter ASD kapatma iglemi sirasinda

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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akut koroner iskemi gelismesi nedeni ile iglemi
sonlandirdigimiz 5,5 yasinda kiz hastay1 sunduk.

I OLGU SUNUMU

Ufiirtim nedeni ile poliklinigimize yonlendirilen
5,5 yaginda kiz hastanin transtorasik ekokardiyo-
grafisinde; sag kalp bosluklarinin genislemis ol-
dugu, atriyal septal bolgede soldan saga santli, 9
mm Ol¢iilen secundum tip defekt saptandi. Trans-
kakater kapatilmasi planlandi. Hasta kateter labra-
tuvarina alindi. Satiirasyon O,: %98, kalp tepe
atimi (KTA): 84/dakika, dakika solunum sayusi:
20/dakika, tansiyon arteriyel (TA):100/60 mmHg
idi. Kapatma iglemi genel anestezi ile sedasyon es-
liginde baglatildi. 100’i/kg/doz heparin yapildi. Se-
fazolin 50 mg/kg/doz yapildi. TEE ile defekt cap1
7,5 mm 6lciildi. 9 mm ¢apinda Amplatzer okluder
cihazi ile kapatma planlandi. 6F sheat ile sag femo-
ral venden girildi. Inferior vena cava ile sag atri-
yuma, defekt yoluyla sol atriyuma, ordan da sol ist
pulmoner vene girildi. Segilen cihaz ile defekt ka-
patilmaya calisildi, ancak bagarili olmadi. Cihazin
kiicik geldigi diistintldi. Bu kez defektin cap:
balon seizing yapilarak tekrar degerlendirildi. 10,5
mm Ol¢tldii. 12 mm okluder cihazi secildi, ve ka-
patma iglemine tekrar baglandi. Cihaz acildig: es-
nada hastada yaygin ST elevasyonu ve ciddi
bradikardi gelisti. Oksijen satiirasyonu giderek
azaldi. KTA: 60/dk’nin altina indi. Cihaz hizla geri
cekildi. Hastaya 60 saniye siireyle gogiis kompres-
yonunu da iceren resiisitasyon yapildi. Hastanin
vital bulgular1 normale déndii. Kan gazi alindi. PH:
7,28 HCOg3: 22,6 mmol/L, PCO,: 35 mmHg, PO,:
85 mmHg saptandi. TA:90/60 mmHg o6l¢iildii. Sa-
tlirasyon O,: %96 idi. Kontrol elektrokardiyogra-
fisi normaldi. Hasta uyandirildi. izleme alindi.
Serum hsTnl diizeyi 260 pg/ml (N:0-34,2 pg/ml)
geldi. izlemde hsTnl diizeyi normale déndii, kont-
rol elektrokardiyografilerinde anormallik yoktu.
Genel durumu iyi, vital bulgular stabil olan hasta
taburcu edildi, takibi ayaktan devam etmektedir.

I TARTISMA

Atriyal septal defektin transkateter kapatilmas: ilk
kez 1976 yilinda yapilmis ve yillar gectikce dene-
yimin artmasiyla komplikasyon orani oldukea az,

Pediatr Heart ] 2016;3(1)

tiim diinyada uygulanan bagarili bir tedavi yontemi
haline gelmistir. Isleme bagli olarak giris yerinde
kanama, trombiis olusumu, cesitli ritim ve ileti
problemleri, cihazin embolizasyonu, ¢evre doku-
larda bas: ve erozyon, enfeksiyon, kardiyak perfo-
rasyon ve tamponad gelisimi gibi komplikasyonlar
goriilebilmektedir.?* Levi ve ark. yaptiklar1 ¢alig-
malarda yaklasik %0,5 oraninda cihaz embolizas-
bildirilmigtir.> Bu
komplikasyonu onlemenin yolu; interatriyal sep-

yonu  goriilebilecegini
tumun, defektin ve diger anatomik yapilarin belir-
lenmesi ve uygun cihaz secimidir. Vitiello ve ark.
4,952 serilik bir ¢aligsmada transkateter kapatmaya
bagli en sik komplikasyonu %22,7 oraninda aritmi
gelisimi olarak bulmusglardir. %7,5 oraninda vas-
kiiler hemoraji, %3 oraninda da cihaz embolizas-
yonu saptamiglardir.® Chan ve ark. Transkateter
ASD kapatma isleminden dort saat sonra carpinti,
ventrikiiler tagikardi gelisen, ekokardiografi ile ci-
hazin sag ventiil i¢inde goriildiigii bir erken cihaz
embolizasyonu olan hasta rapor etmislerdir.” Bir
bagka caligmada Massimo ve ark. toplam 417 has-
talik bir transkateter ASD kapatma serisinde 36
komplikasyon bildirmiglerdir. Major komplikasyon
olarak cihaz malpozisyonu, emboli, minér kompli-
kasyon olarak da kritik olmayan malpozisyon, pe-
rikardiyal efiizyon, trombiis olusumu, sag iliak ven
diseksiyonu, kateter girig yerinde hematom, retro-
farengeal bolge de hemoraji bildirmislerdir. Islem-
den bir yil sonra sol bacakta periferal emboli
gelisimi ve bir hastada da alt1 ay sonra ani 6liim bil-
dirmislerdir.® Bizim olgumuzda total septum ¢ap1
30 mm, defekt ¢cap1 TEE ile 7,5 mm, balon seizing
ile 10,5 mm 6l¢iildii. Rimler yeterliydi. 12 mm ¢a-
pinda cihaz secilmigti. Cihazin a¢ildig1 esnada hasta
da akut koroner iskemi bulgular gelisti. Yaygin ST
elevasyonu oldu, hipotansiyon ve bradikardi eslik
etti. Es zamanlh TEE ile goriintiilemesinde eflizyon
tespit edilmedi. Cihazin aort kokiine bas: yaptig:
diistintildii ve cihaz geri ¢ekildi. Hastanin elektro-
kardiyografisi normale dondii, bradikardisi diizeldi.
Islem sonlandirildi. Serum hsTnl diizeyi 260 pg/ml
geldi. Takiplerinde elektrokardiyografi degisikligi
olmadi, hsTnl degerleri azalarak normale dondii.
Hastanin koroner arter anomalisi yoktu. Literatiirii
inceledigimizde perkiitan ASD kapatilmasi esna-
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sinda akut koroner iskemi tanimlanan benzer bir

vakaya rastlamadik.

Sonug olarak transkateter ASD kapatma islemi

lir. Burada akut koroner iskemi gelisimi nedeniyle

islemi sonlandirdigimiz hastamizi tecriitbemizi pay-

sirasinda beklenmeyen komplikasyonlar goriilebi-

38
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Cakmak Gaz Inhalasyonuna Bagh
Akut Miyoperikardit

Acute Myopericarditis Induced by
Lighter Gas Inhalation: Case Report

OZET Gakmak gazi olarak da bilinen biitan gazinin keyif amagl inhalasyonu 6zellikle ¢ocuklar ve
gengler arasinda yayginlagsmaktadir. Bir¢ok ergen, merak, can sikintisi veya arkadas yonlendirmesi
gibi nedenlerle bu maddeyi kullanmaktadir. Nadirde olsa cakmak gaz1 inhalasyonu miyokard en-
farktiisti, ventrikiiler fibrilasyon ve ani 6liim gibi ciddi kardiyak yan etkilere yol acabilmektedir. Bu-
rada ¢akmak gazi inhale eden klinik, biyokimya ve elektrokardiyografi bulgular ile akut
miyoperikardit tanisi konan 16 yagindaki erkek hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Butan gazi, elektrokardiyografi; gogiis agrisi; inhalasyon; miyokardit

ABSTRACT The inhalation of Lighter gas for pleasure, known as butane gas, is particularly com-
mon among children and adolescents. Many adolescents are using this gas, because of curiosity,
boredom or for reasons such as friend’s guidance. Rarely, inhalation of the lighter gas can cause se-
rious cardiac side effects such as myocardial infarction, ventricular fibrillation and sudden death.
Here we presented a 16-year-old male lighter gas inhaled patient with presented clinical, bio-
chemical and electrocardiograpy findings with the diagnosis of acute myopericarditis.

Key Words: Butane gas, electrocardiography; chest pain; inhalation; myocarditis
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¢ucu madde bagimlilig: ve toksik gaz inhalasyonu giiniimiizde

onemli bir saglik sorunudur. Cakmak gazi1 olarak da bilinen biitan

gazinin keyif amacl inhalasyonu 6zellikle ¢ocuklar ve gencler ara-
sinda yayginlagmaktadir. Bu durumun en 6nemli nedenleri ucuz ve temi-
ninin kolay olmast ile yasal denetiminin olmamasidir."? Bu olgularda klinik
tablo ofori ve konfiizyondan nobet ve komaya kadar degiskendir. Yagsam
tehdit edici aritmi ve kardiyopulmoner kollapsa bagl 6liim goriilebilmek-
tedir.>* Burada ¢ocukluk ¢aginda son zamanlarda giderek yayginlig1 artan
butan gazi inhalasyonlarina dikkat cekmek iizere 6zenti sonucu butan gazi
inhale eden, klinigi ile akut miyoperikardit diisiintilen adélesan bir erkek
hasta sunulmustur.

I OLGU SUNUMU

16 yasinda erkek hasta gogiis agrisi sikayeti ile acil servise bagvurdu. Oykii-
stinde bir giindiir gogsiiniin sol tarafinda batici tarzda, yatarken siddeti artan
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agn tarifliyordu. Hastanin viicut 1s1s1 36,5 °C, nabiz
100 atim/dk, kan basinc1 100/70 mmHg ve oksijen
sattirasyonu %98 idi. Fizik muayenesinde patolojik
bulgu saptanmadi. Soy ge¢misinde 6zellik yoktu.
Cekilen EKG’sinde yaygin ST elevasyonu saptandi
(Sekil 1). Yapilan ekokardiyografisinde minimal
perikardiyal efiizyon izlendi. {1k laboratuvar ince-
lemesinde; Hemogram, CRP, sedimantasyon nor-
mal, miyoglobin: 41,33 ng/ml (N: 0-113 ng/ml),
kiitle CK-MB:1,02 ng/ml (N: 0-5 ng/ml), troponin I:
0,129 ng/ml (N:0,00-0,06 ng/ml). Hastanin oykii-
stinde arkadaslar ile beraber ¢cakmak gazi kokla-
diklarini ve bundan keyif aldig1 6grenildi. Hastanin
EKG ve ekokardiyografi bulgulari, biyokimyas ve
oykiisii ile cakmak gazi inhalasyonuna bagli akut
miyoperikardit diigiiniildii. Ates yiiksekliginin, en-
feksiyon bulgularinin olmamasi, beyaz kiire ve akut
faz reaktanlarinin serum diizeylerinin normal ol-
mast ile enfeksiy6z miyoperikardit ekarte edildi.
Troponin I diizeyi 0,587 ng/ml ye kadar ¢ikan ol-
gunun takiplerinde troponin diizeyi normale geldi
ve kontrol EKG’sinin de normale déndiigii izlendi.
Hasta 4 giin izlem sonrasi taburcu edildi.

I TARTISMA

Ugucu gazlarn kétitye kullanimi tiim diinyada 6zel-
likle adolesan ve geng eriskin yasta 6nemli bir sag-
lik sorunudur. 1998 yilinda 20.245 lise 6grencisi
tizerinde yapilan bir anket ¢caligmasinda hayatinda
en az bir kez u¢ucu madde kullananlarin orani %3,8
olarak bulunmustur. Cocuk veya ergen olmak, aile
ici problemlerin varligi, sosyoekonomik diizeyi
diisiitk olmak, sokakta yasiyor olmak ve ugucu
madde kullanilan meslek gruplarinda (ayakkabs ta-
mircisi, matbaa vb.) caligmak u¢ucu madde bagim-
Iiligr  igcin  baglhica risk faktorleri olarak
belirlenmistir.> Bircok ergen, merak, can sikintisi
veya arkadas yonlendirmesi gibi nedenlerle bu
maddeleri kullanmaktadir. Ancak kullanilan mad-
delerin olas1 akut ve kronik yan etkileri kullanicilar
tarafindan genellikle bilinmemekte veya 6nemsen-
memektedir.? Olgumuz yas grubu diginda belirtilen
risk faktorlerine sahip degildi. Arkadaslarinin ¢ak-
mak gazi inhale ettikten sonra yasadiklari negeli hali
merak ettigi i¢in denedigini ve bu maddenin yan et-

kileri hakkinda bilgisi olmadigimi 6grendik.

SEKIL 1: Cekilen EKG'de yaygin ST yiikseKligi.
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Cakmak gaz1 inhalasyonu koroner arterlerde
spazm ve hipoksiye neden olarak miyokard infak-
tlsiine yol agmaktadir. Corbacioglu ve arkadaglar
cakmak gazi inhalasyonu sonucu miyokard infark-
tlisii gelisip koroner anjiyografisi normal saptanan
19 yagindaki hastay1 bildirmiglerdir.®* Cakmak gaz
inhalasyonuna bagli 6liim gerceklesen 2 vakada
erken miyokard hasar1 immunohistokimyasal ola-
rak saptanmistir.” Miyokardin katekolaminlere du-
yarliliginin artmasi, aritmi esiginin azalmasi,
miyokarda direkt toksik etkisi ile ventrikiiler fib-
rilasyon olusabilmektedir.*®® Sunulan hastada tro-
ponin I diizeyinin vyiiksekligi ile birlikte
ekokardiyografi ve EKG bulgular: ayrica gogiis ag-
risinin karakteriyle 6n planda akut miyoperikardit

diisiiniildii. Yas1 ve klinigi ile akut koroner sen-
drom tanisindan uzaklasildi.

Genellikle de 6zenti ve merak ile bir deneme
sonucu baglayan masum siire¢ genglerimizi bu alis-
kanliklara itmekte ve bazen de geri doniisiimsiiz
toplumsal ve ailevi neticelere neden olmaktadir. Bu
nedenle adelosan ¢aglarda madde bagimliliklar ile
ilgili egitim faaliyetlerinin yayginlastirilmas: ve top-
lumun bu madde bagimlhiliklari ile miicadele konu-
sunda bilin¢lendirilmesi olduk¢a Onem arz
etmektedir. Ozellikle adolesan yasta gogiis agrisi ile
bagvurup troponin diizeyi yiiksek saptanan, EKG de-
gisiklikleri ile akut miyoperikardit diistintilen olgu-
larda ¢akmak gazi inhalasyonu da diisiiniilmelidir.
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Complete Atrioventricular Septal Defect and

Cor Triatriatum Repair in an

Adolescent Patient: An Unusually Delayed Case

Adolesan Bir Hastada Komplet Tip Atriyoventrikiiler

Septal Defekt ve Cor Triatriatum Onarimai:
Gecikmis Bir Siradig1 Vaka

ABSTRACT In this report, we present successful surgical treatment of complete atrioventricular
septal defect and cor tratriatum in an 11-year-old male patient. The patient underwent pulmonary
artery banding (PAB) two months after birth and then was lost to follow up. This patient demon-
strates that a well-positioned and effective PAB in early infancy enables the patient to undergo a
low risk total surgical correction even in adolescent years, with complete atrioventricular septal
defect. To the best of our knowledge, this is one of the longest intervals between PAB and total cor-
rection that has been reported in the literature to this date.

Key Words: Complete atrioventricular septal defect; cor triatriatum; pulmonary artery banding;
total correction and adolescence

OZET Bu yazida, 11 yagindaki bir hastada basarili bir sekilde yapilan komplet tip atriyoventrikiiler
septal defekt ve cor triatriatum onarimi anlatilmigtir. Hastaya dogumdan 2 ay sonra pulmoner arter
band (PAB) islemi uygulanmis, sonrasinda hasta takipten kaybolmustur. Bu yazida anlatilan hasta,
uygun pozisyona yerlestirilen etkili bir PAB isleminin bu tiir hastalarda adolesan ve yetiskin yagslara
kadar giivenli bir sekilde pulmoner vaskiiler yatag: koruyabilecegini ve nihayetinde de bagarili bir
total diizeltmeye olanak saglayabilecegini gostermektedir. Literatiir bilgimize gore, bu vaka PAB
islemi ile tam diizeltme arasinda siirenin en uzun oldugu vakalardan birisi oldugunu gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Komplet atriyoventrikiiler septal defekt; cor triatriatum;
pulmoner arter band iglemi; tam diizeltme ve adélesan
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urrently, primary repair of complete atrioventricular septal defects

(cAVSDs) in early infancy has been accepted as a standard approach

in many parts of the world. Although pulmonary artery banding
(PAB) has remained as an old-fashioned approach in the management of
these patients, it might be a more preferable approach than primary repair
when the patient is not suitable for primary repair. Despite the advances in
perioperative care of cardiac surgical patients, PAB has remained as a high
risk procedure and is associated with high perioperative mortality and pul-
monary vascular complications.! This report demonstrates that a well-po-
sitioned and effective PAB preserves pulmonary arteries and ventricular
function for a long time and enables a low risk total surgical correction even
in adolescent patients with cAVSD.

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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An 11-year-old male patient was referred to our
department for repair of cAVSD. On admission, his
leading complaint was severe dyspnea on exertion
and had severe cyanosis. Medical history revealed
that he had been diagnosed with cAVSD and
treated by PAB at two months of age and subse-
quently lost to follow-up. On physical examina-
tion, general appearance was cyanotic and
dyspneic. There was clubbing of fingers in upper
and lower extremities. Heart rate and blood pres-
sure were in normal ranges. The chest X-ray
showed moderate cardiomegaly and decreased pul-
monary vascularity. Arterial blood gas analysis re-
vealed hypoxemia with arterial oxygen saturation
of 83% on room air and a hematocrit value of 56%.
Echocardiography showed Rastelli type-A cAVSD
with very large atrial and ventricular communica-
tions. There were two balanced ventricular cham-
bers albeit the left side was smaller; both ventricles
were severely hypertrophic. Both AV valves were
mildly regurgitant. There was a 130 mmHg gradi-
ent over the main pulmonary artery related to pre-
vious PAB. Atriovisceral situs was recognized as
solitus and atrioventricular and ventriculoarterial
connections were concordant. Pulmonary com-
puted tomographic angiography showed the posi-
tion of the previous PAB and the pulmonary
vascular structures were found to be well devel-
oped without any distortion or obstruction related
to the PAB (Figure 1).

At the time of surgery, after establishment of
cardiopulmonary bypass (CPB), aortic cross clamp-

FIGURE 1: PAB (arrow) in computed tomographic angiography.

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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FIGURE 2: Septum (asterisk) dividing the left atrium (c: crest of atrioventric-
ular septal defect).

ing and cardioplegia were applied. Right atriotomy
was made for exposure. We could not detect ori-
fices of pulmonary veins on the left atrial side
through the large atrial septal defect. The left atrial
chamber seemed to be divided into two compart-
ments via a thick, wide fibromuscular septum. The
communication between the compartment receiv-
ing the pulmonary veins and the second chamber
communicating directly with the mitral valve was
situated at the edges of this septum and mildly re-
strictive (Figure 2). This was designated as cor tri-
atriatum, which had been confused with the roof of
a dilated coronary sinus in the preoperative
echocardiographic evaluation of the patient. The
fibromuscular septum was totally resected. Then,
the cAVSD was repaired using the two-patch tech-
nique. The mitral cleft was repaired to develop a
commissure and a good apposition in the cleft line.
After repair, intraoperative saline test and trans-
esophageal echocardiography revealed that the
right and left AV valve functions were good with
no regurgitation (Figure 3). Weaning from CPB
was uneventful. The patient’s postoperative course
was totally uneventful and he was discharged from
hospital on postoperative day 6.
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FIGURE 3: Postoperative transesophageal echocardiography (a: atrial patch,
v: ventricular patch and s: interventricular septum).

DISCUSSION

Currently, in cAVSD, primary repair has replaced
staged operation to circumvent the risks associ-
ated with PAB. Additionally, there is a definite
probability of mortality in the interval before sub-
sequent repair. Over the last 20 years, although
there have been tremendous improvements in
both perioperative and postoperative management
of patients overall, PAB has remained as a high
risk procedure with an early mortality of almost
13%.1

It is well known that the complications of
banding like erosion of the band into the pul-
monary arterial lumen, distal migration with ob-
struction of branch pulmonary arteries, pulmonary
insufficiency related to dilation of the pulmonary
annulus and ventricular hypertrophy are not inno-

cent and may alter the long-term survival of a pa-
tient unfavorably.? Most of these adverse effects are
time-related and the longer the interval between
PAB and primary repair, the higher the risk of
complications secondary to the banding. In the
present case, although total correction was carried
out almost 11 years after PAB, pulmonary arteries
were found to be well-preserved after banding
without distorsion, inappropriate growth or dila-
tion and this was obviously related to the efficient
and appropriately positioned PAB.

Severe ventricular hypertrophy did not com-
plicate the repair and perioperative course of the
patient. In the literature, Winlaw et al. studied the
impact of previous PAB on training of the mor-
phological left ventricle in patients with corrected
transposition of the great arteries or a previous
atrial switch procedure.®. They concluded that PAB
is an effective method for both functional im-
provement and training of the morphologic left
ventricles up to 12.6 years before definitive cor-
rection.* With this regard, our patient demon-
strates one of the longest interim periods after PAB
in the literature.

To sum up, although the trend started early on
in the 1980s towards earlier primary repair of
cAVSD?, a well-done PAB in selected cases could
still have a role and offer a low-risk total surgical
correction even more than 10 years after PAB.
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Asemptomatik Preeksitasyonlu Cocukta
Oliimciil Ritim Bozuklugu

Fatal Arrhythmia in an Asymptomatic Child with

Intermittent Preexcitation

OZET Hizli ventrikiiler yanith atriyal fibrilasyon nedeniyle gelisen ventrikiiler fibrilasyona bagh
ani kardiyak 6lim Wolff-Parkinson-White (WPW) sendromunda ilk klinik bulgu olabilir. WPW
sendromunda genellikle aksesuar yollarin ablasyon ile tedavisi 6nerilmekteyken, asemptomatik ol-
gularda tedavi yonetimi tartigmalidir. Ayrica asemptomatik intermitan WPW sendromu olan ¢o-
cuklarda ileri degerlendirme 6nerilmemektedir. Burada asemptomatik intermitan WPW sendromu
olan 15 yagindaki ¢ocuk olguda gelisen 6liimciil ritim bozuklugu ve sonuglanmamis ani kardiyak
6liim sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Wolff-Parkinson-White sendromu; atriyal fibrilasyon; ani 6lim

ABSTRACT Sudden cardiac death due to atrial fibrillation with rapid ventricular conduction may
be the first clinical manifestation of Wolff-Parkinson-White (WPW) syndrome. Catheter ablation
of accessory pathways, is widely recommended in patients with WPW syndrome. However, man-
agement of the asymptomatic WPW patient remains controversial. No further evaluation is not
recommended in asymptomatic intermittent WPW syndrome also. We describe a case of fatal ar-
rhythmia and aborted sudden cardiac death as first presentation of WPW syndrome in a previously
asymptomatic intermittent 15-year-old boy.

Key Words: Wolff-Parkinson-White syndrome; atrial fibrillation; death, sudden
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olff Parkinson White Sendromu (WPW); ventrikiillerin bir ya

da birden fazla aksesuar yol nedeniyle erken uyarilmalariyla ka-

rakterize ritim bozuklugudur. Asemptomatik hastalarda ani kar-
diyak 6lim ilk bulgu olarak kargimiza ¢ikabilir.! Bu hastalikta ani 6lim
ventrikiiler fibrilasyona dejenere olan atriyal fibrilasyon nedeniyle olur.
Burada 6ncesinde hi¢ semptomu olmadig: halde, ilk bulgusu hizli ve dii-
zensiz ventrikiiler yanith atriyal fibrilasyon olan bir ¢ocuk intermittan
WPW olgusu sunulmustur.

I OLGU SUNUMU

15 yasinda erkek hasta acil servise ¢arpint1 sikayeti ile bagvurdu. Hastanin
oykiisiinden yirmi dakikadir ¢arpintisi oldugu, uykuya meyilli ve halsiz ol-
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SEKIL 1: Hastanin acil servise basvuru anindaki EKG si. Diizensiz ve hizli genis QRS i tasikardi mevcuttur. Bu EKG de atriyal fibrilasyonun aksesuar yol iize-
rinden hizli ve diizensiz olarak venrikillere iletildigi gorilmektedir. Genis QRS li atimlar degisen derecede preeksitasyona baglidir. Bu EKG ile hastada en kisa

preeksite RR mesafesinin 160 msn civarinda oldugu séylenebilir.

ISR R !ﬁ!iiT:: i
T i

. § AR :f',l"ﬁ&!::;..li.

i

i 'lfft.r..ﬁ...g.L;L; L

R

SEKIL 2: Hastanin kardiyoversiyon sonrasi siniis ritmindeki EKG si. Kisa PR mesafesi ve nisbeten kiigiik delta dalgasi dikkati gekmektedir.

dugu 6grenildi. Ozge¢misinden romatizmal kapak
hastalig1 nedeniyle takipli oldugu ve penisilin pro-
filaksisi aldig1 6grenildi. Fizik incelemede hastanin
nabzinin diizensiz ve tasikardik oldugu, sistolik kan
basincinin 70 mmHg oldugu saptandi. Cekilen EKG
de; hizli ve diizensiz yanith degisken derecede pre-
eksite atriyal fibrilasyon goriildi (Sekil 1). Bunun
iizerine hastaya 2 joule/kg dan kardiyoversiyon uy-
gulandi. Kardiyoversiyon sonrasi siniis ritmi sag-
landi. Cekilen EKG de kisa PR ve delta dalgas: ile
karakterize WPW Sendromu saptandi (Sekil 2).
Hasta ablasyon tedavisi planiyla servise yatirildi.
Hastanin servis izleminde yapilan Holter degerlen-
dirmesinde, mevcut preeksitasyonun intermittan
oldugu goriildi (Sekil 3). Hastaya lokal anestezi al-
tinda basgarili sol lateral yerlesimli aksesuar yol ab-
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lasyonu uygulandi. slem sonras: komplikasyon ol-
mayan hasta kontrole gelmek tizere taburcu edildi.

I TARTISMA

Sunulan hasta WPW tanis1 almadan daha 6nce pe-
diatrik kardiyoloji boliimiince degerlendirilmis ol-
masina ragmen tani alamamigtir. Bunun nedeni
stiphesiz ki Holter kaydinda da goriildiigii gibi pre-
eksitasyonun intermittan olmasidir. Hastada roma-
tizmal kalp kapak hastaligi olmasina ragmen,
hastanin ritim bozuklugu diisiindiirecek hicbir
semptom tariflememesi nedeniyle Holter ile de-
gerlendirilmedigi anlagilmaktadir. Asemptomatik,
intermittan WPW olgular1 EKG c¢ekilse dahi, pre-
eksitasyon aralikli ortaya ¢iktig1 icin tani alamaya-
bilirler. Bu nedenle intermittan WPW diisiiniilen

Pediatr Heart ] 2016;3(1)
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SEKIL 3: Hastanin Holter kaydindan bir boliim. Bu kayitta hastanin intermitan WPW oldugu goriilmekte. Ventrikiiller kalin ok ile gosterilen atimda aksesuar yol
lizerinden de uyariimaktayken, ince ok ile gosterilen atimda sadece normal ileti sistemi (izerinden uyariimaktadir.

her hastada 24 saat 12 kanal Holter EKG monitori-
zasyonu yapilmalidir. Ritim bozuklugu iligkili
semptomlar: olan bir hastada Holter incelenirken
intermittan WPW akilda tutulmalidir.

Bilindigi gibi WPW Sendromunda EKG de g6-
riillen QRS dalgalar1 normal ileti sistemi ile akse-
suar yoldan gecen atimin birlikte olusturdugu
fiizyon atimdir. Aksesuar yol ne kadar normal ileti
sisteminden uzak ise, aksesuar yol tizerinden uya-
rilan miyokard miktar1 az olacak, ventrikiillerin
normal ileti sistemiyle uyarilan kismi daha ¢ok ola-
cak ve olusan fiizyon QRS daralacaktir. Ancak ak-
sesuar yol normal ileti sistemine yakin oldugunda;
aksesuar yol ile uyarilan miyokard miktar: artaca-

Pediatr Heart ] 2016;3(1)

gindan delta dalgas belirginlesecektir. Hastamizda
da aksesuar yol yerlesimi sol lateral olup, EKG de
goriilen fiizyon QRS nisbeten dardir. Bu durum
hastanin daha 6nce EKG ile degerlendirilmesine
ragmen tani konulamamasinin diger bir nedeni ola-
bilir. Ancak her EKG de, belirgin delta dalgas: ol-
da, olarak
degerlendirilmelidir.

masa PR  mesafesi ayrintili

Giiniimiizde daha ¢ok asemptomatik WPW
Sendromu olan ¢ocuk hasta operasyon 6ncesi, spora
katilim 6ncesi degerlendirme gibi nedenlerle tani
almaktadir. Daha 6ncede bir ¢ok ¢aligmada goste-
rildigi gibi WPW Sendromunda ilk bulgu ani kar-
diyak 6liim olabilmektedir. Literatiire bakildiginda
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WPW Sendromunda; aksesuar yolun efektif ref-
rakter peryodunun (APERP) 250- 270 msn den kisa
olmasi, atriyal fibrilasyon esnasinda preeksite gecen
iki RR dalgas: arasindaki mesafenin (SPERRI) 250
msn den kisa olmasi, ¢oklu aksesuar yol varligi
yliksek riskli WPW Sendromu 6zellikleri olarak
bildirilmistir.>” WPW Sendromu olan olgularda bu
ozelliklerin degerlendirilmesi i¢in elektrofizyolo-
jik calisma yapilmas: gerekmektedir. SPERRI elek-
trofizyolojik ¢aligma 1ile atriyal fibrilasyon
indiiklenen hastada, preeksite gecen iki atima ait R
dalgalar arasindaki mesafedir. Hastanin acil servis
bagvurusu esnasinda ¢ekilen EKG sine bakildiginda
spontan olarak gelisen atriyal fibrilasyon EKG ile
dokiimante edilmistir. Bu EKG de SPERRI nin 250

msn den ¢ok daha kisa oldugu goriilebilmektedir.

2012 yilinda yayinlanmis ortak uzlasi rapo-

rinda ileri degerlendirme 6nerilmemektedir.® Ay-
rica baz1 makalelerde intermittan WPW olgulari-
nin disiik riskli oldugu bildirilmektedir.® Ancak
sunulan hasta intermittan ve asemptomatik olma-
sina ragmen ilk olarak hayati tehdit edici bir ritim
bozuklugu ile semptomatik olmustur. Bu nedenle
bu hastalikta risk degerlendirmesi 6nemlidir. Risk
degerlendirme yapilarak, riskli olan hastalar ab-
lasyon tedavisine yonlendirilir. WPW sendro-
munda risk degerlendirmede non invaziv ve
invaziv tetkikler uygulanmaktadir. Holter, egzer-
siz testi, transosefageal elektrofizyolojik caligma ve
invaziv elektrofizyolojik ¢alisma bu amagla uygu-
lanan yontemlerdir. Ancak her hastaya semtoma-
tik olsun olmasin non invaziv risk belirleme
stratejilerinin yaninda elektrofizyolojik ¢aligma
uygulanmali, se¢ilmis olgular ablasyon tedavisine

runda asemptomatik intermittan WPW olgula- ~ yOnlendirilmelidir.
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Anomalous Origin of the Right Pulmonary
Artery from the Ascending Aorta and
a Ruptured Tricuspid Valve Tendinous Chord

Sag Pulmoner Arterin Asendan Aortadan
Cikis Anomalisi ve Trikiispid Kapak Korda Riiptiirii

ABSTRACT The anomalous origin of the pulmonary artery branch from the ascending aorta is a rare
congenital cardiac disease. Here we describe a 2 month-old male patient with congestive heart fail-
ure who was diagnosed with anomalous origin of the right pulmonary artery from the ascending
aorta and severe tricuspid valve insufficiency due to a ruptured tricuspid valve tendinous chord.
During operation, the anomalous right pulmonary artery was anastomosed to the pulmonary trunk
in an end-to-side fashion and tricuspid valvuloplasty and annuloplasty with chordal reattachment
was performed. The association of anomalous origin of the pulmonary artery branch and organic
tricuspid insufficiency is very rare. Direct reattachment and tricuspid valve repair may be the pre-
ferred surgical approach.

Key Words: Anomalous pulmonary artery; tricuspid valve insufficiency; pulmonary hypertension

OZET Pulmoner arter dalinin asendan aorttan kaynaklanmasi nadir bir konjenital kalp hastaligidir.
Bu olgu sunumunda sag pulmoner arterin asendan aortadan ¢ikis anomalisi ile birlikte trikiispid
kapak korda riiptiiriine bagh trikiispid kapak yetmezligi bulunan 2 aylik erkek hasta anlatilmaktadar.
Konjestif kalp yetmezligi bulunan hasta, ameliyata alinarak, anormal sag pulmoner arter ana pul-
moner artere ug-yan olarak anastomoze edildi, trikiispid valvuloplasti, anuloplasti ve korda reim-
plantasyonu yapildi. Pulmoner arter dalinin asendan aortadan ¢ikis anomalisi ile birlikte organik
trikiispit kapak yetmezligi goriilmesi ¢ok nadirdir. Direkt reimplantasyon ve trikiispid kapak ta-
miri tercih edilen cerrahi yaklagim olabilir.

Anahtar Kelimeler: Anormal pulmoner arter; trikiispid kapak yetmezligi; pulmoner hipertansiyon

Pediatr Heart ] 2016;3(1):49-52

he anomalous origin of the pulmonary artery (AOPA) branch from

the ascending aorta (hemitruncus) is an extremely rare congenital

cardiac malformation."? This uncommon conotruncal malformation
accounts for 0.1% of all congenital cardiac anomalies.?

Anomalous origin of the pulmonary artery (PA) from the aorta may be
isolated or may be associated with patent ductus arteriosus (PDA), tetralogy
of Fallot (TOF), aortopulmonary window, atrial septal defect (ASD) and
aortic arch anomalies.*

The pulmonary vascular bed of both lungs may be vulnerable to de-
velopment of pulmonary vascular obstructive disease. The corrective sur-

49



Hiisnii Firat ALTIN et al.

ANOMALOUS ORIGIN OF THE RIGHT PULMONARY ARTERY FROM THE ASCENDING AORTA...

gical treatment is urgent, because mortality rates
may reach 70% before 6 months of age without
surgical treatment.’

CASE REPORT

A 2-month-old, 3.5 kg male patient with tachyp-
nea, dyspnea and respiratory distress was admitted
to the pediatric cardiology department. Echocar-
diographic examination revealed anomalous origin
of the right pulmonary artery from the ascending
aorta (AORPA), severe tricuspid valve insuffi-
ciency caused by a flail tricuspid valve anterior
leaflet, patent foramen ovale and pulmonary hy-
pertension at the systemic level. Chest X-ray
showed cardiomegaly and pulmonary plethora.
Echocardiographic images of AORPA and flail tri-
cuspid valve anterior leaflet are shown in Figure 1
and Figure 2, respectively.

Surgical repair was performed through a me-
dian sternotomy. The ascending aorta, main pul-

FIGURE 1: Preoperative echocardiographic parasternal short axis view of
the anomaly: thick arrow shows the ascending aorta, thin arrow shows the
right pulmonary artery.

FIGURE 2: Preoperative echocardiographic four-chamber view of the flail tri-
cuspid valve anterior leaflet.
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monary artery (MPA), RPA and left pulmonary ar-
tery (LPA) were extensively dissected. After stan-
dard aorto-bicaval cannulation, cardiopulmonary
bypass (CPB) was initiated. Nasopharyngeal tem-
perature was maintained at 34°C during CPB. Be-
fore initiation of CPB the RPA was sneared. A side
clamp was applied to the aorta. RPA was detached
from the aorta. The orifice at the ascending aorta
was closed with continuous polypropylene suture.
A longitudinal incision was made on the right lat-
eral aspect of the MPA. RPA was passed from be-
hind the aorta and anastomosed end-to-side to the
main pulmonary artery. The heart was arrested
with cold blood cardioplegia. Right atriotomy was
done. Left heart was decompressed through the
patent foramen ovale via a sump sucker. Then, the
tricuspid valve was explored and the ruptured tri-
cuspid valve anterior leaflet was exposed. The
chordae was attached to the anterior papillary mus-
cle with a 6/0 pledgeted polypropylene suture. A
cleft in the anterior leaflet of the tricuspid valve
was repaired with 2 stitches, and then a pos-
teroseptal annuloplasty was performed. Tricuspid
valve competency was controlled with cold saline
flush and no insufficiency was seen. Foramen ovale
was left open. After removal of air from the left
heart, the aortic cross clamp was released. Patient
was weaned from CPB receiving milrinone 0.5
pg/kg/min and iloprost 0.5 pg/kg/min and extu-
bated 20 hours postoperatively. He was transferred
to the ward on the 3rd postoperative day, receiving
2 mg/kg sildenafil. The postoperative course was
uneventful.

He was discharged from the hospital at 7th
postoperative day. Echocardiography revealed mild
tricuspid valve insufficiency and laminar flow in
the right pulmonary artery.

DISCUSSION

Anomalous origin of the pulmonary artery
(AOPA) accounts for 0.1% of all congenital car-
diac abnormalities (3). AORPA was 4-8 times more
common than anomalous origin of the left pul-
monary artery (3). AOPA can present alone or in
combination with other congenital cardiac dis-
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eases, the most frequent one being PDA. In the
presented case, echocardiography revealed no as-
sociated congenital cardiac pathology other than
severe tricuspid valve insufficiency caused by a
ruptured tricuspid valve tendinous chord. In the
literature, we could find only 2 cases with AOPA
and tricuspid repair.® In the presented case, we
performed chordal reimplantation, annuloplasty
and valvuloplasty for tricuspid valve repair. In our
opinion, the reason of the ruptured chord could be
increased right heart pressures and pulmonary hy-
pertension.

Two-dimensional color Doppler echocardiog-
raphy is usually sufficient when one can show two
concordant ventricular outflow tracts, a lack of
normal bifurcation of the MPA and a vessel origi-
nating from the ascending aorta or innominate ar-
tery with the MPA tract continuing with the
contralateral pulmonary branch. Transthoracic
echocardiography can clearly demonstrate other
associated cardiac pathologies. Magnetic resonance
angiography or computed tomography angiogra-
phy contributes to the diagnosis in case of insuffi-
cient display of the anatomy. In the present case,
transthoracic echocardiography was sufficient for
definitive diagnosis.

As a result of high pulmonary blood flow, cir-
culating vasoconstrictor substances, neurogenic
crossover from the unprotected lung, and left ven-
tricular failure, pulmonary vascular disease occurs
as early as the third month of life.”® Therefore,
early surgery is preferred to avoid pulmonary hy-
pertension and irreversible vascular disease. In this
case, in addition to the pulmonary hypertension,
severe tricuspid valve insufficiency might be the

Pediatr Heart ] 2016;3(1)

cause of early onset of symptoms. The presented
patient was diagnosed and operated before 3
months of age, resulting in an uneventful postop-
erative course.

The most frequently preferred technique is di-
rect anastomosis of the anomalous PA to the pul-
monary artery trunk.”’ End-to-end anastomosis
with synthetic graft, interposition of a homograft
patch, aortic flap or interposition of autologous
pericardial patch to increase the length of the
anomalous branch have been successfully em-
ployed techniques when direct implantation of the
AOQOPA is not possible.” We preferred the direct im-
plantation technique because of adequate size and
close proximity of anastomosis sides of RPA and
main pulmonary artery. The patient is asympto-
matic, and echocardiography shows a 10 mmHg
gradient at the RPA anastomosis site and mild tri-
cuspid valve insufficiency 2 months after discharge
from the hospital.

The most frequent postoperative complication
is stenosis of the pulmonary branch at the level of
anastomosis. Authors reported pulmonary artery
stenosis in 8 of 11 operative survivors.? These resid-
ual lesions can be treated by surgical repair, balloon
dilation or stent replacement.?

In conclusion, AOPA is a rare congenital car-
diac disease. The association of anomalous origin of
the pulmonary artery branch and organic tricuspid
insufficiency is very rare. Direct reattachment and
tricuspid valve repair may be the preferred surgical
approach. Early surgical repair may result in a
short-term hospitalization and an acceptable mor-
tality.
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MAKALE GONDERMEK iGiN

Pediatric Heart Journal’e makale gondermek igin; www.turkpedkar.org.tr adresindeki
“Online Makale” linkini tiklayiniz (Yalnizca bu yolla génderilen makaleler isleme alin-
maktadir). Makalelerinizle ilgili tiim islemleri de bu adresten takip edebilirsiniz.

GENEL BiLGILER

Pediatric Heart Journal, retrospektif, prospektif veya deneysel arastirmalar, derlemeler,
olgu sunumlari, editdryal yorum/tartismalar, editére mektuplar, tibbi egitimler, bilimsel mek-
tuplar, cerrahi teknikler, ayirici tanilar, orijinal gériintler, taniniz nedir? ler, tibbi kitap de-
Gerlendirmeleri, soru-cevaplar ve tip giindemini belirleyen giincel konulari yayimlayan,
ulusal ve uluslararasi tim tibbi kurum ve personele ulasmay hedefleyen bilimsel bir der-
gidir.

Dergiler; yayimladiklar makalelerde, konu ile ilgili en yiksek etik ve bilimsel standartlarda
olmasi ve ticari kaygilarda olmamasi sartini gézetmektedir.

Editdrler ve yayinevi, reklam amaci ile verilen ticari Uriinlerin ézellikleri ve agiklamalari ko-
nusunda hicbir garanti vermemekte ve sorumluluk kabul etmemektedir.

Yayimlanmak i¢in génderilen makalelerin daha dnce baska bir yerde yayimlanmamis veya
yayimlanmak Uizere gonderilmemis olmasi gerekir. EGer makalede daha 6nce yayimlan-
mig; alinti yazi, tablo, resim vs. mevcut ise makale yazari, yayin hakki sahibi ve yazarla-
rindan yazili izin almak ve bunu makalede belitmek zorundadir. Bilimsel toplantilarda
sunulan dzetler, makalede belirtiimesi kosulu ile kabul edilir.

Dergiye gonderilen makale bicimsel esaslara uygun ise, editér ve en az yurt igi-yurt disi

iki danismanin incelemesinden gegip, gerek gorildigu takdirde, istenen degisiklikler ya-

zarlarca yapildiktan sonra yayimlanir.

Makale isleme alindiktan sonra, yayin haklar devir formunda belirtilmis olan yazar isim-

leri ve siralamasi esas alinir. Bu agamadan sonra;

* Makaleye hicbir asamada, yayin haklari devir formunda imzasi bulunan yazarlar di-
sinda yazar ismi eklenemez ve yazar sirasi degistirilemez.

YAYIN KURALLARI
BILIMSEL SORUMLULUK

Tiim yazarlarin gonderilen makalede akademik-bilimsel olarak dogrudan katkisi olmalidir.
Yazar olarak belirlenen isim asagidaki 6zelliklerin tamamina sahip olmalidir:

- Makaledeki calismayi planlamali veya yapmali,

- Makaleyi yazmali veya revize etmeli,

- Son halini kabul etmelidir.

®  Makalelerin bilimsel kurallara uygunlugu yazarlarin sorumlulugundadir.

ETiK SORUMLULUK

o Dergj, “insan” 6gesinin iginde bulundugu tim calismalarda Helsinki Deklerasyonu Pren-
siplerne uygunluk (http:/www.wma.net/en/30publications/10policies/b3/ index.htmi) il-
kesini kabul eder. Bu tip ¢alismalarin varliginda yazarlar, makalenin GEREG VE
YONTEMLER béliimiinde bu prensiplere uygun olarak calismay! yaptiklarini, kurumla-
rinin etk kurullarindan ve calismaya katilmig insanlardan “Bilgilendirilmis olur” (informed
consent) aldiklarini belitmek zorundadir.

e Calismada “Hayvan” 6gesi kullaniimis ise yazarlar, makalenin GEREG VE YONTEM-
LER béliiminde Guide for the Care and Use of Laboratory Animals (www.nap.
edu/catalog/5140.html) prensipleri dogrultusunda galismalarinda hayvan haklarini ko-
ruduklarini ve kurumlarinin etik kurullarindan onay aldiklarini belitmek zorundadir.

e Olgu sunumlarinda hastanin kimliginin ortaya ¢ikmasina bakilmaksizin hastalardan
“Bilgilendirilmis olur” (informed consent) alinmalidir.

®  Eger makalede direkt-indirekt ticari baglanti veya calisma i¢in maddi destek veren
kurum mevcut ise yazarlar; kullanilan ticari Grin, ilag, firma... ile ticari higbir iligkisinin
olmadigini ve varsa nasil bir iligkisinin oldugunu (konsiltan, diger anlasmalar), edi-
tore sunum sayfasinda bildirmek zorundadir.

YAZARLARA

e Makalede “Etik Kurul Onay!” alinmasi gerekli ise; alinan belge online olarak,
www.turkiyeklinikleri.com adresinde yer alan “Makale Génderim” linkindeki bolim-
den, makale ile birlikte génderilmelidir.

e Makalelerin etik kurallara uygunlugu yazarlarin sorumlulugundadir.

e Makalenin degerlendiriimesi asamasinda, yayin kurulunun gerek gérmesi halinde,
makale ile ilgili arastirma verilerinin ve/veya etik kurul onayi belgesinin sunulmasi ya-
zarlardan talep edilebilir.

BiYOISTATISTIKSEL DEGERLENDIRME

Tum retrospektif, prospektif ve deneysel arastirma makaleleri biyoistatistiksel olarak de-
Gerlendirilmeli ve uygun plan, analiz ve raporlama ile belirtimelidir.

Makalelerde p degerleri acik olarak verilmelidir (p= 0.025; p= 0.524 gibi).

Arastirma makaleleri dergiye gnderilmeden 6nce, biyoistatistik uzmani tarafindan deger-
lendirilmeli ve uzmanin ismi yazarlar arasinda yer almalidir.

Biyomedikal dergilere génderilen yazilarin biyoistatistiki uygunlugunun kontrolii iin ek bilgi
www.icmje.org adresinden temin edilebilir.

e Makalelerin biyoistatistiksel kurallara uygunlugu yazarlarin sorumlulugundadir.

YAZIM DiLi YONUNDEN DEGERLENDIRME

Derginin yayin dili Tirkge ve ingilizce'dir.

Turkce makalelerde Turk Dil Kurumu'nun Tirkge s6zIigu veya www.tdk.gov.tr adresi esas
alinmalidir.

ingilizce makaleler ve ingilizce dzetler, dergiye gdnderilmeden nce dil uzman tarafindan
degerlendirilmeli ve uzman onay editdre sunum sayfasinda 6zellikle belirtimelidir. Maka-
leyi, Ingilizce yéniinden degerlendiren, yazarlardan biri degil ise bu kisinin ismi makalenin
sonunda bulunan TESEKKUR (Acknowledgement) bélimiinde belirtilmelidir.

Ayrica gonderilmis olan makalelerdeki yazim ve dilbilgisi hatalari, makalenin icerigine do-
kunmadan, redaksiyon komitemiz tarafindan diizeltiimektedir.

® Makalelerin yazim ve dil bilgisi kurallarina uygunlugu yazarlarin sorumiulugundadir.

YAYIN HAKKI

1976 Copyright Act'e gore, yayimlanmak tizere kabul edilen yazilarin her tirli yayin hakki
dergiyi yayimlayan kuruma aittir. Yazilardaki digiince ve éneriler timuyle yazarlarin so-
rumlulugundadir. Makale yazarlarina, yazilari karsiliginda herhangi bir ticret ddenmez.
Yazarlar, http:/Aurkishclinics.com/Log/phjintemet adresinden ulasacaklari “Yayin Haklan Devir
Formu’nu doldurup, online olarak, www.turkpedkar.org.tr adresinde yer alan “Online Ma-
kale” linkindeki bolimden, makale ile birlikte géndermelidirler.

YAZI GESITLERI

Dergiye yayimlanmak iizere génderilecek yazi gesitleri su sekildedir;

Orijinal Arastirma: Kliniklerde yapilan prospektif-retrospektif ve her tiirlii deneysel calis-

malar yayimlanabilmektedir.

Yapisi:

- Ozet (Ortalama 200-250 kelime; amag, gereg ve yontemler, bulgular ve sonug bélim-
lerinden olugan, Ttirkge ve ingilizce)

- Girig

- Gereg ve Yontemler

- Bulgular

- Tartisma

- Sonug

- Tesekkur

- Kaynaklar

Derleme: Dogrudan veya davet edilen yazarlar tarafindan hazirlanir. Tibbi 6zellik goste-

ren her tlrlli konu iin son tip literatiriinii de icine alacak sekilde hazirlanabilir. Yazarin o

konu ile ilgili basilmig yayinlarinin olmasi dzellikle tercih nedenidir.

Yapisi:

- Ozet (Ortalama 200-250 kelime, blimsiiz, Tiirkge ve ingilizce)

- Konu ile ilgili bagliklar

- Kaynaklar



Olgu Sunumu: Nadir gorilen, tani ve tedavide farklilik gésteren makalelerdir. Yeterli sa-

yida fotograflarla ve semalarla desteklenmis olmalidir.

Yapisi:

- Ozet (ortalama 100-150 kelime; bélimsiiz; Tirkge ve Ingilizce)

- Giris

- Olgu Sunumu

- Tartisma

- Kaynaklar

Editryel Yorum/Tartisma: Yayimlanan orijinal arastirma makalelerinin, arastirmanin ya-

zarlar digindaki, o konunun uzman tarafindan degerlendirilmesidir. ilgili makalenin so-

nunda yayimlanir.

Editore Mektup: Son bir yil icinde dergide yayimlanan makaleler ile ilgili okuyucularin de-

Gisik goriis, tecriibe ve sorularini igeren en fazla 500 kelimelik yazilardir.

Yapisi:

- Baslik ve dzet béltimleri yoktur.

- Kaynak sayisi 5 ile sinirlidir.

- Hangi makaleye (sayu, tarih verilerek) ithaf olundugu belirtimeli ve sonunda yazarin
ismi, kurumu, adresi bulunmalidir. Mektuba cevap, editor veya makalenin yazar(lar)i
tarafindan, yine dergide yayimlanarak verilir.

Bilimsel Mektup: Genel tibbi konularda okuyucuyu bilgilendiren, basilmis bilimsel maka-

lelere de atifta bulunarak o konuyu tartisan makalelerdir.

Yapisi:

- Ozet (ortalama 100-150 kelime; bélimsiiz, Tiirkge ve ingilizce)

- Konu ile ilgili bagliklar

- Kaynaklar

Cerrahi Teknik: Ameliyat tekniklerinin ayrintili islendigi makalelerdir.

Yapisi:

- Ozet (ortalama 100-150 kelime; bélimsiiz, Tiirkge ve ingilizce)

- Cerrahi teknik

- Kaynaklar

Ayirici Tani: Giincel degeri olan olgu sunumlaridir. Benzer hastaliklarla ilgili yorumu iger-

mektedir.

Yapisi:

- Ozet (ortalama 100-150 kelime; bélimsiiz, Tiirkge ve ingilizce)

- Konu ile ilgili bagliklar

- Kaynaklar (3-5 arasi)

Orijinal Gériintiiler: Literatiirde nadir gézlenen agiklamali tibbi resim ve fotograflardir.

Yapisi:

- 300 kelimelik metin, orjinal resimler, kaynaklar

Taniniz Nedir?: Nadir gorillen, tani ve tedavide farklilik gésteren hastaliklar hakkinda,

soru-cevap seklinde hazirlanmig makalelerdir.

Yapisi:

- Konu ile ilgili bagliklar

- Kaynaklar (3-5 arast)

Tibbi Kitap Degerlendirmeleri: Glincel degeri olan ulusal veya uluslararasi kabul gérmiis

kitaplarin degerlendirmeleridir.

Soru Cevaplar: Tibbi konularda bilimsel egitici-6greticiligi olan soru ve cevaplar.

YAZIM KURALLARI

Dergiye yayimlanmast icin gonderilen makalelerde asagidaki bicimsel esaslara uyulmalidir:
- Makale, PC uyumlu bilgisayarlarda Microsoft Word programi ile yaziimalidir.
KISALTMALAR: Kelimenin ilk gectigi yerde parantez iginde verilir ve tiim metin boyunca
o kisaltma kullanilir. Uluslararasi kullanilan kisaltmalar icin “Bilimsel Yazim Kurallar’™ kay-
nagina basvurulabilir.

SEKIL, RESIM, TABLO VE GRAFIKLER:

-Sekil, resim, tablo ve grafiklerin metin iginde gegtigi yerler ilgili ciimlenin sonunda belirtilme-
lidir. Sekil, resim, tablo ve grafiklerin aciklamalari makale sonuna eklenmelidir.

-Sekil, resim/fotograflar ayri birer .jpg veya .gif dosyasi olarak (pixel boyutu yaklasik
500x400, 8 cm eninde ve 300 ¢éziinlrlikte taranarak), sisteme eklenmelidir.

- Kullanilan kisaltmalar sekil, resim, tablo ve grafiklerin altindaki agiklamada belirtilmelidir.
- Daha 6nce basilmis sekil, resim, tablo ve grafik kullanilmis ise yazili izin alinmalidir ve
bu izin agiklama olarak sekil, resim, tablo ve grafik agiklamasinda belirtilmelidir.

' Scientific Style and Format: The CBE Manuel for Authors, Editors, and Publishers, 6th ed. New
York: Cambridge University Press, 1994.

- Resimler/fotograflar renkli, ayrintilari gériilecek derecede kontrast ve net olmalidir.
EDITORE SUNUM SAYFASI: Gonderilen makalenin kategorisi, daha dnce bagka bir der-
giye gonderilmemis oldugu, varsa ¢alismayI maddi olarak destekleyen kisi ve kuruluslar
ve varsa bu kuruluglarin yazarlarla olan iliskileri belirtilmelidir.
KAPAK SAYFASI: Makalenin baghgi (Tiirkge ve ingilizce), tiim yazarlarin ad-soyadiari,
akademik Gnvanlari, kurumlari, is telefonu-GSM, e-posta ve yazisma adresleri belirtilme-
lidir. Makale daha dnce tebli§ olarak sunulmus ise teblig yeri ve tarihi belirtimelidir.
OZETLER: YAZI GESITLERI béliminde belirtilen sekilde hazirlanarak, makale metni ige-
risine yerlestiriimelidir.
ANAHTAR KELIMELER:
- En az 2 adet, Tirkge ve Ingilizce yazilmalidir.
- Kelimeler birbirlerinden noktali virgl (;) ile ayriimalidir.
- ingilizce anahtar kelimeler “Medical Subject Headings (MESH)’e uygun olarak verilme-
lidir (Bkz: www.nlm.nih.gov/mesh/MBrowser.htmi).
- Turkge anahtar kelimeler Tirkiye Bilim Terimleri (TBT)'ne uygun olarak verilmelidir (Bkz:
www.bilimterimleri.com).
TESEKKUR: Eger gikar catismasl, finansal destek, bagis ve diger biitin editoryal (ista-
tistiksel analiz, ingilizce/Tiirkge degerlendirme) ve/veya teknik yardim varsa, metnin so-
nunda sunulmalidir.
KAYNAKLAR: ingilizce yazilmalidir. Orijinal basimi Tirkge olan kaynaklarin baghii [ ]
iginde ve ingilizce olarak yazilmalidir. Kaynaklar makalede gelis sirasina gére yazilmali ve
metinde ciimle sonunda noktalama isaretlerinden hemen sonra “Ust Simge” olarak belir-
tilmelidir. Makalede bulunan yazar sayisi 6 veya daha az ise tiim yazarlar belirtiimeli, 7 veya
daha fazla ise ilk 6 isim yazilip “et al.” eklenmelidir. Kaynak yazimi icin kullanilan format
Index Medicus'ta belirtilen sekilde olmalidir (Bkz: www.icmje.org). Kongre bildirileri, ki-
sisel deneyimler, basiimamis yayinlar, tezler ve internet adresleri kaynak olarak gés-
terilemez.
Kaynaklarin yazimi igin dmekler (Noktalama isaretlerine liitfen dikkat ediniz):
Makale igin; Yazar(lar)in soyad(lar)i ve isim(ler)inin basharf(ler)i, makale ismi, dergi ismi,
yil, cilt, say1, sayfa no'su belirtimelidir. Ornek:
Anici C, Oguz V. [Surgical Treatment Options According to Inferior Oblique Hyper-
function in Superior Oblique Palsy]. Turkiye Klinikleri J Med Sci 2011;31(5):1160-6.
Kitap igin; Yazar(lar)in soyad(lar)i ve isim(ler)inin basharf(ler)i, bdlim baslgi, edité-
riin(lerin) ismi, kitap ismi, kaginci baski oldugu, sehir, yayinevi, yil ve sayfalar belirtimeli-
dir. Omek:
Yabanci dilde yayimlanan kitaplar igin;
Underwood LE, Van Wyk JJ. Normal and aberrant growth. In: Wilson JD, Foster DW,
eds. Wiliams’ Textbook of Endocrinology. 1¢! ed. Philadelphia: WB Saunders; 1992.
p.1079-138.
Tiirkee kitaplar icin;
Tr A. [Emergency airway management and endotracheal intubation]. $ahinoglu AH,
editér. Yogun Bakim Sorunlari ve Tedavileri. 2. Baski. Ankara: Tiirkiye Klinikleri; 2003.
p.9-16.
Yazar ve editoriin ayni oldugu kitaplar icin; Yazar(lar)in/editdriin soyad(lar)i ve
isim(ler)inin basharf(ler)i, béltim bashdi, kitap ismi, kaginci baski oldugu, sehir, yayinevi,
yil ve sayfalar belirtilmelidir. Omek:
Yabanci dilde yayimlanan kitaplar igin;
Solcia E, Capella C, Kloppel G. Tumors of the exocrine pancreas. Tumors of the Pan-
creas. 2" ed. Washington: Armed Forces Institute of Pathology; 1997. p.145-210.
Tirkee kitaplar i¢in;
Eken A. [Cosmeceutical ingredients: drugs to cosmetics products]. Kozmesotik Etken
Maddeler. 1. Baski. Ankara: Ttrkiye Klinikleri; 2006. p.1-7.
Sadece on-line yayinlar i¢in;
DOl tek kabul edilebilir on-line referanstir.

iletigim:

Adres : Tiirk Pediatrik Kardiyoloji ve Kalp Cerrahisi Dernegi
Hosdere Caddesi No: 180/4 Cankaya, Ankara/Ttrkiye

Tel : (0312) 21202 00

Faks : (0312) 21202 00

e-posta : turkpedkar@gmail.com

web : www.turkpedkar.org.tr
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