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Dogustan Kalp Hastaligi Olan Cocuklarda Kardiyak
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Urinary Tract Anomalies in Children With Congenital
Heart Disease Detected During the Procedure of
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Amag: Cocukluk ¢cadinda konjenital kalp hastaliklarr morbidite ve mortalitenin 6nemli bir nedenidir. Konjenital kalp
hastaligi olan ¢ocuklarda kardiyak olmayan anomalilerin sikligi %7-50 arasindadir. Uriner sistem anomalileri
konjenital kalp hastaligi olan ¢ocuklarda énemli bir risk faktéridiir. Bu ¢alismanin amaci, konjenital kalp hastaligi
olan ¢ocuklarda kardiyak kateterizasyon sirasinda tespit edilen iriner sistem anomalilerinin varligini, tiplerini ve
sikligini degerlendirmektir.

Yontem: Konjenital kalp hastaliklari nedeniyle kardiyak kateterizasyon uygulanan 6000 hastanin sineurografi
kayitlari retrospektif olarak analiz edildi. Saptanan (iriner sistem anomalileri renal agenezi, renal ektopi, renal
flizyon, displastik bobrek, obstriiktif lropati, vezikoiireteral reflii, lreter anomalisi ve mesane anomalisi olarak
incelendi. Hastalar sag ventrikiil ¢ikis yolu tikanikligi, sol ventrikiil ¢ikis yolu tikanikligi, soldan saga sant kalp
hastaligi ve siyanotik veya kompleks kalp hastaligi olarak gruplandirildi. Gruplar riner sistem anomalisi tipleri
agisindan karsilastirildi.

Bulgular: Uriner sistem anormallikleri olan toplam 76 hasta (47 erkek ve 29 kiz) tespit edildi. Tespit edilen iiriner
sistem anomalilerinin dagilimi 43 (%56,5) hastada obstriiktif iropati, 14 (%18,4) hastada renal agenezi, 14 (%18,4)
hastada dreter anomalisi, 3 (%3,9) hastada renal fiizyon, 1 (%1,3) hastada renal ektopi, 1 (%1,3) hastada
vezikoiireteral reflii seklinde idi. Konjenital kalp hastaliklarina gére gruplara ayrilan hastalarda arasinda triner
sistem anomali tipleri agisindan anlamli bir fark tespit edilmedi (p>0,05).

Sonug: Konjenital kalp hastaligi olan ¢ocuklarda, triner sistem anomalilerinin de eslik edebilecegi unutulmamal,
bu nedenle kalp kateterizasyonu sirasinda lriner sistem de degerlendirilmelidir.

Anahtar kelimeler: Konjenital kalp hastaligi, kardiyak kateterizasyon, (riner sistem anomalisi
ABSTRACT

Objective: Congenital heart diseases in childhood are an important cause of morbidity and mortality. The frequency
of non-cardiac anomalies in children with congenital heart diseases is between 7-50%. Urinary system anomalies
are an important risk factor in children with congenital heart diseases. The aim of this study was to evaluate the
presence, types and frequency of urinary system anomalies detected during cardiac catheterization in children with
congenital heart diseases.

Methods: The cineurography records of 6000 patients who underwent cardiac catheterization due to congenital
heart diseases were retrospectively analyzed. Urinary system anomalies detected were examined as renal agenesis,
renal ectopia, renal fusion, dysplastic kidney, obstructive uropathy, vesicoureteral reflux, ureter anomaly and
bladder anomaly. Patients were grouped as right ventricular outflow tract obstruction, left ventricular outflow
tract obstruction, left-to-right shunted hearth disease and, cyanotic or complex heart diseases. The groups were
compared in terms of urinary system anomaly types.

Results: Seventy-six patients (47 male and 29 female) with urinary system abnormalities were detected. Obstructive
uropathy was found in 43 (56.5%) patients, renal agenesis was found in 14 (18.4%) patients, ureter anomaly was
found in 14 (18.4%) patients, renal fusion was found in 3 (3.9%) patients, renal ectopia was found 1 (1.3%) patient,
vesicoureteral reflux was found in 1 (1.3%) patient. There was no significant difference in term of the urinary
system anomaly types among the groups (p>0.05)

Conclusion: Urinary system anomalies may also be frequently accompanied in children with congenital heart
diseases, so urinary system should also be evaluated during the cardiac catheterization procedure.

Keywords: Congenital heart disease, cardiac catheterization, urinary system anomalies
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GIRiS

Cocukluk caginda sik gorilen konjenital bozukluklar-
dan olan dogustan kalp hastaliklari (DKH), ¢cocukluk
caginda 6nemli bir morbidite ve mortalite nedenidir.
Yenidoganlarda gorilme sikligi 1000 canli dogumda
6-13'dur . Bébrek ve Uriner kanalin dogustan ano-
malileri de sik goriilen dogustan anomaliler arasinda
olup, 1000 canli dogumda 0,3-1,6 arasinda gorilir.
Sendromik olsun olmasin ¢ocuklarda DKH’larina bir-
cok Uriner sistem anomalisinin eslik ettigi bilinmek-
tedir @,

Dogustan kalp hastaliklari ile Griner sistem anomali-
leri siklikla birlikte gorilar; ¢lnk iki sistemin gelisimi
ortak embriyonik kékenden olup mezodermden kay-
naklanir ®,

Dogustan kalp hastaliklari, dort ana grupta incelen-
mektedir.

I. Sag ventrikil ¢ikim yolu darligi ile giden DKH (val-
viler, subvalviler, supravalviler pulmoner darlik)

II. Sol ventrikl ¢ikis yolu darhgi ile giden DKH (val-
viller, subvalviiler, supravalviler aort darhgi, aort
koarktasyonu ve arkus aorta anomalileri)

lll. Soldan saga santh DKH (ventrikiler septal defekt,
atriyal septal defekt, parsiyel veya total pulmoner
venoOz donus anomalisi ve patent duktus arteriyozus)

IV. Siyanotik veya Kompleks DKH (Fallot tetralojisi,
blyuk arter transpoziyonu, tek ventrikdl, triklspit
atrezisi ve cift ¢ikish sag ventrikal) @,

Literatlre bakildiginda Uriner sistem anomalisi olan
cocuklarda yaklasik 10 kat daha fazla DKH riski mev-
cuttur ©, Klinik olarak bu birliktelik DKH’larinin mor-
bidite ve mortalitesini artirmaktadir. Uriner sistem
anomalileri cogunlukla asemptomatiktir. Ozellikle
kalp operasyonlarindan 6nce asemptomatik Griner
sistem anomalilerinin bilinmesi komplikasyonlari
onlemek agisindan onemlidir. Bu calisma ile DKH
olan g¢ocuklarda yapilan kardiyak kateterizasyon sira-
sinda saptanan Uriner sistem anomalisi varliginin,
tiplerinin ve sikliginin retrospektif olarak degerlendi-
rilmesi amacglandi.
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GEREC ve YONTEM

Bu calisma igin girisimsel olmayan klinik arastirmalar
etik kurul onay! alindi (Onay numarasi: 5/06/2020-
100-16). Dogustan kalp hastaliklari olan ¢ocuklarda
eslik eden Uriner sistem anomalisi varligini degerlen-
dirmek igin 1993-2017 vyillari arasinda Cukurova
Universitesi Tip Fakiiltesi Balcali Hastanesi Cocuk
Kardiyoloji bolimiinde takipli olan ve kardiyak kate-
terizasyon yapilan 6000 hastanin kardiyak kateteri-
zasyon sirasinda alinan sinetrografik goriintilerinde
tespit edilen ve dosyalara veri olarak kaydedilen ri-
ner patolojiler kayitlardan retrospektif olarak ince-
lendi. Sinelrografik gorintilerde Uriner sistem ano-
malisi tespit edilmeyen hastalar calisma disi birakildi.
Uriner sistem anomalisi tespit edilen toplam 76
hasta calismamiza dahil edildi.

Dogustan kalp hastaligi olan hastalar sag ventrikil
¢tkim yolu darligi, sol ventrikil ¢cikim yolu darhigi, sol-
sag santh kalp hastaliklari, siyanotik veya kompleks
kalp hastaliklari olmak Gzere 4 grupta incelendi .

Saptanan driner sistem anomalileri; renal agenezi,
renal ektopi, renal flizyon, displastik bobrek, obs-
truktif Gropati, vezikoureteral refll, Greter anomalisi,
mesane anomalisi olmak Uzere 8 gruba ayrilarak
incelendi ©.

Bu ¢alismada tanimlayici veriler sunumunda; katego-
rik degiskenler igin ylizde ve sayi degerleri, kategorik
olmayan degiskenler icin ise ortalama ve standart
sapma degerleri kullanildi. Gruplar arasi kategorik
verilerin karsilastiriimasinda ki-kare ve Fisher’s Exact
ki-kare testi kullanildi. istatistiksel testler icin p
0,05’in altinda olan istatistiksel olarak anlamli kabul
edildi. Verilerin istatistiksel analizinde TURCOSA
(Turcosa Analitik Ltd. Sirketi, Turkiye) istatistik yazil-
mi kullanildi.

BULGULAR
Kardiyak kateterizasyon yapilan ve Uriner sistem ano-

malisi tespit edilen 76 hastanin 47 (%61,8)’si erkek,
29 (%38,1)'u kiz olup erkek kiz orani 1,62 idi.

334



C. Cagli ve ark., Dogustan Kalp Hastaligi Olan Cocuklarda Kardiyak Kateterizasyon Sirasinda Saptanan Uriner Sistem Anomalileri

Hastalarin yas ortalamasi 64+51,08 (2,5-168) ay idi.

Dogustan kalp hastaligi olan ve Uriner sistem anoma-
lisi eslik eden hastalar incelendiginde; hastalarin 39
(%51,3)’'unda soldan saga santh kalp hastaligi, 24
(%31,5)'linde siyanotik kompleks kalp hastaligi, 9
(%11,8)’'unda sol ventrikiil ¢ikim yolu darhg, 4
(%5,2)'Ginde sag ventrikil ¢ikim yolu darligi mevcuttu.

Tespit edilen Uriner sistem anomalilerine bakildigin-
da; 43 (%56,5) hastada obstriktif Gropati, 14 (%18,4)
hastada renal agenezi, 14 (%18,4) hastada (reter
anomalisi, 3 (%3,9) hastada renal flizyon, 1 (%1,3)
hastada renal ektopi ve 1 (%1,3) hastada vezikoUre-
teral reflii mevcuttu. Hastalarimiz arasinda displastik
bobrek ve mesane anomalisi olan yoktu. Hastalardan
ikisine ait sinelrografik gorlntller Sekil 1 ve 2'de
gosterilmistir.

Sekil 1. Sol renal agenezi olan hasta.

Sag ventrikil c¢cikim yolu darligi olan hastalarin 3
(%75)’'Ginde unilateral ve 1 (%25)’inde bilateral Uriner
sistem anomalisi tespit edildi. Sol ventrikiil ¢ikim
yolu darlkli hastalarin 7 (%77,8) ’sinde unilateral, 2
(%22,2)" sinde bilateral lriner sistem anomalisi mev-
cuttu. Soldan saga santli kalp hastaligi olan hastalarin
26 (%66,7)’sinda unilateral, 13 (%33,3)’linde bilateral
Uriner sistem anomalisi saptandi. Siyanotik veya
kompleks kalp hastaligi olanlarin 17 (%70,8)’sinde
unilateral, 7 (%29,1)’sinde bilateral Uriner sistem
anomalisi vardi. Dogustan kalp hastaligi saptanan ve
Uriner sistem anomalisi tespit edilen hastalarin Uri-
ner sistem anomali tespit edilme sikhgl arasinda
anlamli fark yoktu (p>0,05).

Dogustan kalp hastaligi gruplarina gére Uriner sistem
anomalileri Tablo 1’de gosterilmistir. Dogustan kalp
hastaligi gruplari ile saptanan Uriner sistem anomali-

Sekil 2. Bilateral hidroiireteronefrozu olan hasta.

Tablo 1. Dogustan kalp hastaliklarina (DKH) gore uriner sistem anomalilerinin dagihimi.

Renal Renal Renal Obstriiktif ~ Vezikolireteral Ureter Toplam Hasta Sayisi  p degeri
Agenezi Ektopi Fiizyon Uropati Reflii Anomalisi n (%)
Sol-Sag Santli DKH 6 (%15,38) 1 3(%7,69) 21 (%53,85) 1 (%4,16) 8 (%20,51) 39 (%100) >0,05
Siyanotik/ Kompleks DKH 7(%29,17)  (%2,57) 13 (%54,17) - 3(%12,5) 24 (%100)
Sol Ventrikil Cikim Yolu Darhgi 1(%11,1) - - 6 (%66,7) - 2 (%22,2) 9 (%100)
Sag Ventrikal Cikim Yolu Darligi - - - 3 (%75) 1(%25) 4 (%100)
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leri arasinda istatiksel olarak anlaml farklilik yoktu
(p>0,05).

TARTISMA

Dogustan kalp hastaliklari yenidoganlarda %0,3-%1
oraninda gorilmektedir. Tm malformasyonlar ara-
sinda yulksek bir insidansa sahip olup, popllasyonun
%1,7-%5’i arasinda tahmin edilmektedir. Dogustan
kalp hastaliklari gelismis Ulkelerde erken ¢ocukluk
doneminde ana 6lim nedenini olusturup toplam
Sluimlerin beste birinden sorumludur ).

Dogustan kalp hastaligi olan hastalarin 6nemli bir
kismina ekstrakardiyak malformasyonlar eslik etmek-
tedir ve bunlarin birlikteligi klinik calismalarda %11,4-
%29, otopsi serilerinde %11-%45 arasinda bulun-
mustur ®. Yapilan bir calismada DKH ekokardiyografi,
kalp kateterizasyonu, cerrahi veya otopsi ile tanim-
lanmis ve ekstrakardiyak malformasyonlarin, bireyle-
rin %26,8’inde gozlendigi saptanmistir. Kromozomal
anomaliler, merkezi sinir sistemi malformasyonlari,
gbz bozukluklari, karin duvari, gastrointestinal ve
Uriner sistem malformasyonlari DKH hasta grubunda
sik tespit edilen ekstrakardiyak malformasyonlar ola-
rak bildirilmistir ©,

Uriner sistemin dogustan anomalileri, bébregin ve/
veya Uriner sistemin morfogenezindeki bozukluklar-
dan kaynaklanan cok cesitli yapisal malformasyonlari
icermektedir. Bobrek, toplayici sistem, mesane veya
lretra seviyesinde meydana gelen bu yapisal ve
fonksiyonel malformasyonlar, kronik bobrek hastahgi
olan ¢ocuklarin yaklasik %40-50'sini olusturmaktadir
ve cocuklarda son dénem bobrek yetmezliginin en
yaygin nedenidir. Bu anomalileri erken tanimlamak,
bobrek hasarini en aza indirmek, son donem bobrek
yetmezliginin baglamasini, komplikasyonlarini dnle-
mek veya geciktirmek, hasta sagkalimi, destekleyici
bakim saglamak agisindan ¢ok énemlidir. Uriner sis-
temin dogustan anomalilerinin patolojisi normal
nefrogenezin bozulmasina dayanir ve bu sireci yon-
lendiren renal genetik anormalliklere bagl olabilece-
gi dusunilmektedir 19,
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Literatiirde Uriner sistemin anomalilerinin degerlen-
dirildigi cesitli calismalarda erkek predominansi bildi-
rilmistir 1% 11, Benzer sekilde calismamizda da erkek
kiz orani 1,62 olup literatur ile uyumluydu “°. Bu
oranlardan farkh olarak Saha ve ark.nin ¥ calisma-
sinda erkek kiz orani 9/1 olarak tespit edilmistir.

Uriner sistem anomalileri DKH’larina eslik eden ano-
maliler icinde en sik goriilen ekstrakardiyak malfor-
masyonlardir. Bu birliktelik otopsi serilerinde %3,8-
%15, klinik serilerde %2,4-%20,5 oranda bildirilmistir
12 Genis bir otopsi serisinde DKH’li ¢ocuklarin
%25’inde eslik eden bdbrek ve Uriner sistem anoma-
lisi saptandigi bildirilmektedir 3. Ulkemizden bildiri-
len bir otopsi serisinde ise DKH’li ¢ocuklarda eslik
eden genitolriner sistem anomali sikhgl %15,1 ola-
rak saptanmistir 4, Bizim ¢alismamizda ise hastane-
mizde takipli olup DKH olan ve kardiyak kateterizas-
yon sirasinda rastlantisal olarak saptanan Uriner sis-
tem anomali siklig1 %1,27 olarak saptandi. Literatiire
bakildiginda bir galismada DKH olan ¢ocuklarda sade-
ce sinelirografi géruntileri ile Griner sistem anomali-
si tespit edilme orani %7,7-%18,6 arasinda bildiril-
mistir . Bizim calismamizda, bu oranin dusik
olmasinin nedenleri arasinda lriner sistem anomali-
lerinin sadece kardiyak kateterizasyon sirasinda tes-
pit edilip, ek olarak baska tani yonteminin kullanil-
mamas! yani sira asemptomatik kalp hastaliklarina
eslik eden Uriner sistem anomalilerinin bu hastalara
kardiyak kateterizasyon yapilmamis olmasi nedeniyle
tespit edilememesi sayilabilir.

Calismamizda en sik saptanan Uriner sistem anoma-
lisi %56,5 oraninda obstruktif tGropati (hidronefroz),
ikinci olarak %18,4 oraninda renal agenezi olarak
belirlendi. Ulkemizde Oral ve ark.nin “® yaptigi calis-
mada DKH olan ¢ocuk hastalarda Uriner sistem ano-
mali sikhg1 %12,9 olarak bulunurken, bunlar arasinda
en sik pelvikaliksiyel dilatasyon, ikinci siklikta ise
renal agenezi saptandigl bildirilmistir. Literatlrde
yine bizim ¢alismamizla uyumlu olarak en sik sapta-
nan uriner sistem malformasyonlari arasinda hidro-
nefroz, tUreter anormallikleri, unilateral bobrek age-
nezisi bildirilmistir ©,
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Sudhakar ve ark’nin @ yaptiklari ¢alismada driner
sistem anomalilerinin en sik sol sag santh hasta gru-
bunda tespit edildigi bildirilmistir. Bu c¢alisma ile
uyumlu olarak bizim ¢alismamizda da Uriner sistem
anomalileri en sik soldan saga santli DKH grubunda
gorilmustar. Buna karsin Rosa ve ark. © Griner sistem
anomalilerini en sik siyanotik veya kompleks DKH
grubunda saptadigini bildirmistir. Literatlrle benzer
sekilde galismamizda DKH gruplarinda gorilen Uriner
sistem anomalileri arasinda arasinda istatistiksel
anlamli iliski bulunmadi &9,

Calismanin retrospektif olmasi ve hastalarin kardiyak
kateterizasyon sonrasinda saptanan Uriner sistem
anomalilerinin tamaminin takibinin yapilamamis
olmasi ¢alismamizin kisithliklarini olusturmaktadir.

Sonug olarak, agir dogustan kalp defekti olan ¢ocuk-
larda, eslik eden Uriner sistem anomalilerinin de
olabilecegi unutulmamal, kardiyak kateterizasyon
islemi sirasinda Uriner sistem de degerlendirilmelidir.
Kardiyak kateterizasyon islemi sirasinda klinik olarak
sessiz seyreden Uriner sistem anomalilerinin tespit
edilmesi, bu anomalilerin son dénem bobrek yet-
mezligine yol acabilecek olmasi nedeni ile renal
prognoz acisindan dnemlidir. Hastalar erken dénem-
de pediatrik nefroloji takibine alinmali ve multidisip-
liner olarak yakin takip edilmelidir.
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