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OZET

Konjenital kalp hastaliklar: (KKH); canli dogumlarin % 0.8 inde izlenen ve en sik tespit edilen malformasyonlar olup en az yarist
oliimle sonuglanan veya cerrahi miidahale gerektiren anomalilerdir ve de perinatal mortalitenin %30 undan sorumludurlar.
Fetal ekokardiyografi fetal kalbin embriyolojik detaylarimin bilinmesinden ziyade belli bir bilgi, beceri ve oryentasyonun birlesimi
esasina dayanmaktadir.

Fetal ekokardiyografinin amaci; riskli hasta grubuna ait fetiiste normal kardiyak anotomi varligini ve ritmini déokiimente etmek,
var ise anomaliyi veya aritmiyi tamimlamak olmalidir.

Fetal kalbin degerlendirilmesi sirasinda belirli bir sistematigin izlenmesi gerekmektedir. Ardisik segmental analiz (ASA) yontemi
ve de temel tanimlayici terimlerin kullanimi ile bir¢ok kompleks kardiyak anomalinin prenatal dénemde tanimlanmasit miimkiin
olmustur. Shinebourne’iin 1970 ‘lerin sonunda ASA’i (sequential segmental analysis) fetal kardiyak degerlendirme i¢in uygulamaya
gecirmesiyle, bugiin belli bir sistematik i¢inde KKA 'nin prenatal tamisini, karmasikliga yol agmadan tanimlamak miimkiin olmustur.
Bu dogrultuda, fetal kalbin tamamu, olast kalp anomalisinin karmasikligindan bagimsiz olarak ii¢ segmetin (atriyum, ventrikiil,
biiyiik damarlar) birbirleriyle iliski ve baglantilari ile incelenebilir.

Erken gebelik haftalarinda saptanan artmis nukal kalimlik varligi ve ultrasonografide obstetrisyen tarafindan izlenen anormal
dort odacik goriintiisii fetal ekokardiyografi taramasi i¢in temel bir endikasyonu olusturmakla beraber, konjenital kalp hastaligi
ile dogan bebeklerinin %80-90 'nin familyal veya maternal bir risk faktorii icermedigi bilinmelidir. Ek olarak sik gozlenen sistemik

hastalik olan Diyabetes Mellituslu anne adaylarimin fetiislerinin fetal ekokardiyografi endikasyonu olusturdugu unutulmamalidir.
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SUMMARY
FETAL ECHOCARDIOGRAPHY AND INDICATIONS

Congenital heart diseases are encountered in 0.8% of live births and are among the most frequently diagnosed malformations. At least
half of these anomalies end up with death or require surgical interventions and are responsible for 30% of the perinatal mortality.
Fetal echocardiography is the sum of knowledge, skill and orientation rather than knowing the embryologic details of the fetal heart.
The purpose of fetal echocardiography is to document the presence of normal fetal cardiac anatomy and rhythm in high risk group
and to define the anomaly and arrhythmia if present.

A certain sequence should be followed during the evaluation of fetal heart.

Sequential segmental analysis (SSA) and basic definition terminology made it possible to determine a lot of complex cardiac
anomalies during prenatal period.

By the end of 1970’s, Shinebourne started using sequential segmental analysis for fetal cardiac evaluation and today, prenatal diagnosis

of congenital heart disease is possible without any confusion. In this manner, whole fetal heart can be evaluated as the relation of three
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segments (atria, ventricles and the great arteries) with each other, irrelevant of complexity of a possible cardiac anomaly.

Presence of increased nuchal thickness during early gestation and abnormal four-chamber-view during ultrasonography by the

obstetrician presents a clear indication for fetal echocardiography,however, one should keep in mind that 80-90% of the babies

born with a congenital heart disease do not have a familial or maternal risk factor.

In addition, it should be remembered that expectant mothers with diabetes mellitus pose an indication for fetal echocardiography.

Key words: fetal echocardiography, fetal echocardiography Indications, pregnancy

Journal of Turkish Society of Obstetric and Gynecology, (J Turk Soc Obstet Gynecol), 2008; Vol: 5 Issue: 3 Pages: 155- 65

FETAL EKOKARDIYOGRAFI

Konjenital kalp hastaliklar1 (KKH); canl1 dogumlarin
% 0.8’inde izlenen ve en sik tespit edilen malformasyon-
lar olup en az yaris1 dliimle sonuglanan veya cerrahi
miidahale gerektiren anomalilerdir ve de perinatal
mortalitenin %30’undan sorumludurlar. KKH
kromozom anomalilerinden 6 kat, noral tiip
defektlerinden ise 4 kat daha sik izlenmektedir(!).
1970’lerin sonunda fetiisiin ultrasonografik goriintiilen-
mesinin miimkiin olmasiyla birlikte fetal kalbin
degerlendirilmesi de obstetrik degerlendirme igine
yerlesmistir®. Giiniimiize kadar, gelisen teknoloji ve
artan tecriibeyle beraber fetal kalbin anotomik yapist
daha detayli bir bigcimde degerlendirilebilmistir. Fetal
ekokardiyografide amac, konjenital kardiyak anomali
(KKA) olasiligini ekarte etmek veya prenatal KKA
tanisin1 dogru olarak koyabilmektir.

Gebeligin 1240 ve 1246 giinleri arasinda abdominal yol
ile yapilan fetal ekokardiyografide kalpteki tiim yapilarin
izlenme olasiligmin %60 oldugunu, 13+0 ve 13+6 hafta
arasinda yapilan degerlendirme ile bu oranin %92’ye
yikseldigini ve taniya yoOnelik etkin bir fetal
ekokardiyografinin bu haftalarda yapilabilecegi
gosterilmistir®). Dolayisi ile gelisen teknolojiyle beraber
12-14. gebelik haftalar1 arasinda erken fetal ekokardiyografi
uygulayabilmek miimkiin olabilmekle beraber, rutin
uygulamada degerlendirme haftasi 18-22. gebelik haftasi
arasidir®. Bununla birlikte, bazi maternal faktorler
(obezite) nedeni ile biitiin fetal kardiyak baglantilarin ve
mindr anomalilerin bu haftada tespit edilmesi bazen giic
olabilmekte, bu grup hastalar ilerleyen haftalarda tekrar
degerlendirilmeye ihtiya¢ duyabilmektedir.

Fetal ekokardiyografi, sanilanin aksine, fetal kalbin
embiryolojik detaylarinin bilinmesinden ziyade belli bir
bilgi, beceri ve oryentasyonun birlesimi esasina
dayanmaktadir. Bununla beraber, KKA ile seyreden

olguda; anne aday1 ile anomaliye ait prognozun, olast
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genetik sendromlarin ve de kromozom diizensizliklerine
ait detaylarm aile ile paylasilmast, belirli bir bilgi diizeyini
de gerektirmektedir. Ek olarak, fetal ekokardiyografiyi
yapan obstetrisyenin postnatal donemde gerceklesebilecek
olas1 operasyonlar ve buna bagl yasam siireleri ile ilgili
aileye bilgi verebilmesi de 6nem arz etmektedir. Tiim
bunlara ragmen, normal kardiyak bogluklarin ve biiyiik
arterlerin morfolojik 6zellikleri arasinda ayrim yapmak
prenatal tam (KKH) icin yeterlidir.

Fetal kalbin degerlendirilmesi sirasinda belirli bir sistematigin
izlenmesi gerekmektedir. Ardisik segmental analiz (ASA)
yontemi ve de temel tanimlayici terimlerin kullanimu ile
bir¢ok kompleks kardiyak anomalinin prenatal donemde
tanimlanmasi miimkiin olmustur®. Shinebourne’iin 1970
‘lerin sonunda ASA’i fetal kardiyak degerlendirme icin
uygulamaya gegirmesiyle, bugiin belli bir sistematik icinde
KKA’nin prenatal tanisini, karmasikliga yol agmadan
tammlamak miimkiin olmustur(®.

Ardisik segmental analiz
Fetal kalbin tamamu, olasi kalp anomalisinin karmagik-
Iigindan bagimsiz olarak {i¢c segmetin (atriyum, ventrikiil,
biiyiik damarlar) birbirleriyle iligski ve baglantilari ile
incelenebilir. Shinebourne(® atriyal yapilarin yerlesimi,
atriyoventrikiiler (AV) ve ventrikiiloarteriyel (VA)
yapilarin degerlendirilmesi ile prenatal bir degerlendirme
yapilabilecegini gostermistir.
Atriyel yapilarin yerlesimi: Morfolojik olarak sag atriyum
genis tabanli licgen bir appendikse sahip iken, sol taraf
daha dar tabanli, tubuler ve ¢engelimsi yapida bir
atriyuma sahiptir. Atriyumlarin yerlesiminin
degerlendirilmesi ile situs tayini yapilabilmekle beraber,
ultrasonografi ile bunu gerceklestirmek oldukca zordur.
Situs, bilateral simetrik yapilarin lokalizasyonunu,
pozisyonunu belirleyen terminolojidir. U tip situs vardir.

a. Solitus (normal yerlegim)

b). Inversus (ayna goriintiisii)

c. Ambiguus (sag veya sol izomerism)



Atriyumlara ait appendikslerin morfolojisi kesin bir
tan1 kriteri olmakla beraber, intrauterin goriintiileme
her zaman miimkiin olamamaktadir. Pratikte, abdominal
biiyiik damarlarin degerlendirilmesi ile atriyel situs
tayini yapilabilmektedir.

Situs solitusta, Aorta orta hattin solunda, inferior vena
cava saginda yer alir. Situs inversusta ise solitustaki
yerlesimin tersi olur(?).

Sag veya sol izomerismde atriyumlarin her ikisi sol veya
saga ait morfolojik yapida olur. Sag izomerismde her iki
biiylik damar orta hattin saginda ve Aorta posterior
pozisyonda olur. Sol izomerismde ise siklikla inferior
vena kava kesintiye ugrar ve Azigos veni Aortaya posterior
yerlesimde olur. Siklikla, sag izomerism dalak yoklugu®),
sol izomerism ise polispleni (birden fazla dalak) ile
beraberdir®). Atriyoventrikiiler (AV) baglanti: Bu yap1
degerlendirilir-ken, her atriyumun kendine ait ventrikdil
yapisina baglandigindan emin olunmalidir. Bu gerceklesir
ise, biventrikiiler AV baglantisindan s6z edilir.
Olasiliklar su sekildedir;

a. Konkordant: ~ Sag atriyum sag ventrikiile,
sol atriyum sol ventrikiile.
b. Diskordant: ~ Sag atriyum sol ventrikiile,
sol atriyum sag ventrikiile.
c. Ambiguus: Sag atriyum sag ventrikiile,
sag atriyum sol ventrikiile

veya
Sol atriyum sag ventrikiile,

sol atriyum sol ventrikiile.

Eger her bir atriyum, ventrikiil ile baglantida olmaz ise
univentrikiiler yapidan sz edilir. Burada i¢ olaslik olabilir;
a) Double inlet ventrikiil (¢ift girimli ventrikiil) b) Sag AV
baglantinin olmamasi ¢) Sol AV baglantinin olmamasi.
Sag ve sol ventrikiiller, ultrasonografiyi yapan kisi tarafindan
tanmacak bircok 6zellige sahiptirler. Kalpteki yerlesiminden
bagimsiz olarak, sag ventrikiiliin i¢ yapisi sol yapiya gore
daha kaba ve trabekiiler yapida olup moderator bandr icerir.
Ayrica trikiispid kapak interventrikiiler septuma “Chordae
Tendinae” ile tutunurken, mitral kapakta boyle bir durum
yoktur. Ek olarak, trikiispid kapak mitrale gore daha apikal
yerlesimlidir.

AV kapaklarin baglant1 tipi degerlendirilirken,
morfolojik yapisi da degerlendirilmelidir.

Olasiliklar; a) iki perfore kapak b) common (birlesik)
kapak c) bir tane imperfore bir tane perfore kapak d)
straddling ve/veya overriding seklindedir.

Straddling’te Chordae Tendinae interventrikiiler
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septumun her iki tarafinda yer alir. Overriding ise
kapaga ait agzin her iki ventrikiiliin (siklikla ventrikiiler
septal defekt) iizerinde olmasini tammlar(10), Straddling
siklikla inlet tipi ventrikiiler septal defekt ile beraberken,
overriding i¢in bu gecerli degildir.
Ventriikiiloarteriyel baglanti: Burada biiyiik damarlarmn
birbiriyle iliskisi ve baglantis1 degerlendirilir. iliski, sag/sol
ve anterior/posterior pozisyonu tanimlar (11, Baglant1 ise
ilgili yapilarin orjini ile ulastig1 nokta arasindaki bagi
gosterir. Ultrasonografi sirasinda ¢ikan biiyiik damar Aort
ise basa, boyuna ve kola olmak iizer ii¢ yan dal verdigi
gormek miimkiin olacaktir. Yapt pulmoner artere ait ise
sag ve sol olmak tiizere iki ana dala ayrilir.

Dort tip VA baglanti vardir.

a. Konkordant, Aorta morfolojik sol ventrikiile,
pulmoner arter morfolojik sag ventrikiile baghdir.

b. Diskordant; Aorta morfolojik sag ventrikiile,
pulmoner arter ise morfolojik sol ventrikiile
baglidir.

c. Cift ¢ikish biiyiik damar ¢ikisinda; Her bir
biiyiik damarm %350’den fazlasi tek bir ventrikiile
baghdir.

d. Tek damar ¢ikusi; Tek bir damar cikist ile beraber
(persistant trunkus arteriyozus) olabilir. Aort

veya pulmoner arter stenozunu takiben de olabilir.

Kardiyak Pozisyon: Kalbin toraks i¢indeki pozisyonu
kalbin i¢ yapisina ait baglantilardan bagimsizdir. Kalp
toraks icinde sagda (dekstrokardia), solda (levokardia) veya
orta hatta (mezokardia) olabilir. Unutulmamalidir ki kardiyak
pozisyon kalbin internal segmentleri hakkinda bilgi vermez.
Sonug olarak; hemen her giin ultrasonografi sirasinda
gordiigiimiiz fetal kalbe ait yapilarin degerlendirmesini
yaptik. Goriildiigii gibi kalbin temel yapilarini
degerlendirmek icin karmasik bilgilere ihtiya¢ yoktur.
Bu temel bilgiler ve de uygulanacak pratikle beraber
tiim kadin dogum hekimleri, bu tanimlamalar 1s18nda,

kalp anomalilerini tespit edebilecektir.

FETAL EKOKARDIYOGRAFI
ENDIKASYONLARI

Ultrasonografide izlenen gelismeler ve operator
deneyiminin artmast ile KKH’na ait prenatal tani
yapilabilmekte, olgularm dogum 6ncesi tersiyer merkezlere
sevki ve de neonatal miidahale miimkiin olabilmektedir.

Kardiyak defektin prenatal donemde tanimlanmast, fetal
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karyotip tayinin yapilmasini ve diger sistemlere ait olast
anomalilerin arastirilmasini gerektirmektedir. Antenatal
donemde yapilan tan1 ayn1 zamanda fetal tedaviyi de
igerebilmektedir (Orn: fetal aritmiler).

Fetal ekokardiyografinin amaci; riskli hasta grubuna
ait fetiiste normal kardiyak anotomi varligini ve ritmini
dokiimente etmek, var ise anomaliyi veya aritmiyi
tantmlamak olmalidir(!?), Fetal ekokardiyografi kimlere
yapilmali sorusunun cevabi agagida verilmekle beraber,
unutulmamasi gereken kalp anomalisi ile dogan
bebeklerin %80’nin asagida belirtilen risk faktorlerinden
herhangi birini icermemesidir.

Fetal ekokardiografi endikasyonlar1 baslica li¢ ana
kategoriye ayrilabilir;

1-Fetal, 2-Maternal ve 3-Familyal risk faktorleri (Tablo I).

Tablo I: Fetal ekokardiyografi endikasyonlart

Fetal ekokardiyografi endikasyonlari
Fetal sebepler
Ekstrakardiyak Anomaliler
Omfalosel
Duodenal atrezi
Spina bifida
VACTERL
Trizomiler
Di Gorge/Velokardiyofasiyel sendromlar (yarik damak-dudak)
Artmus nukal kalinlik (>3.4mm) (Ilk trimester)
Intrakraniyel anomaliler
Renal patolojiler

Non-Immiin Hidrops

Aritmiler

Irregiiler

Tagikardi 1. Paroksismal atrial (Reentran)
2. Atrial fibrilasyon/flutter

Bradikardi 1. Tmmiinolojik
2. Yapisal

Anormal dort odacik goriintiisii

Anormal kardiyak aks

Maternal sebepler
Maternal konjenital kalp anomalileri
Teratojen alimi
Metabolik hastaliklar 1. Diabetes mellitus (Insiiline bagimli)
2. Fenilketoniiri
3. MTHEFR enzim defekti(?)

Familyal sebepler

Konjenital kalp hastalikli bebek dogurma oykiisii
Paternal konjenital kalp anomali 6ykiisii
Mendeliyan sendromlar

1. Tuberoz Sklerosis

2. Noonan Sendromu

3. Di George Sendromu

4. Ellis Van Craveld Sendromu

Fetiise ait ekstrakardiyak herhangi bir anomalinin

izlenmesi, diisiik ve riskli grupta fetal ekokardiyografi
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degerlendirmesi icin bir endikasyon olusturmaktadir
(13,14)

1-Fetiise ait sebepler

Ik Trimester taramast (NT)

[lk trimestere ait genetik ultrasonografi gebeligin 11-
14. haftalar1 arasinda yapilmaktadir. Bu donemde
anormal (artmis) (>3.4mm) NT (Nukal kalinlik) dl¢iimii
ile seyreden fetiislerde kromozomal anomali olsun
veya olmasin artmig KKH riskinin oldugu saptanmigtir
(5-17) (Sekil 1).

Sekil 1: Artmis nukal kalinlik (NT) ile prezente olan fetiis (Ok isareti

artmis NT'yi gostermektedir).

Hyett ve ark. nin (18) 29,154 gebeyi degerlendirdikleri
calismada, NT nin major kalp anomalilerini tespit
edebilmedeki giicii, pozitif prediktif deger (PPD),
negatif prediktif deger (NPD) olarak sirasiyla 1.5 ve
99.9 bulunmustur. Yine bu ¢alismada; sensitivite %56,
spesifite %94 olarak bulunmustur. Ek olarak, major
kalp hastalig1 olan fetiislerin %55°de 10-14. gebelik
haftalar1 arasinda artmig NT tespit edildigi bulundu.
Bu da bize kalp anomalili olgularin gebeligin erken
doneminde artmis NT bulgusu ile prezente olabilecegini
gostermektedir. Ayni calismada, NT i¢in sinir persantil
(Cut off) degeri %99 alinir ise spesifitenin %99’a
yiikseldigi sensitivitenin ise %40’a diistiigti ve NPD nin
ise %99’da kaldig1 gozlendi. Totalde major kalp
anomalilerinin prevalansi, NT’si artmig olgularda %?2

olarak tespit edildi.

Polihidroamnios
Polihidroamniosa sahip fetiislerde, ozellikle toplam

kadran ol¢iimii 24cm’i geciyor ise, konjenital anomali



siklig1 artar(19), Dashe ve ark(29) tarafindan yapilan ve
en genis retrospektif serilerden olan calismada; 672
polihidroamnioslu gebenin 77’de (%11) fetal anomali
saptandi, bunlarin da 20’si (%25) kardiyak anomalilerdi.
Bu seride genel anomali orani ise %10 olarak tespit
edilmisti. Dolayzsi ile ciddi polihidroaminos vakalari

kardiyak yonden degerlendirilmelidir.

Hidrops

Fetal hidrops, patolojik miktarda sivinin viicutta birden
fazla alanda anormal sekilde birikmesidir ve 1/1500-4500
sikliginda gozlenir?D, Non-immun hidrops bulgulari ile
prezente olan fetiislerin de biiyiik bir kisminda sebep
olarak yapisal kardiyak defektler ve fetal kardiyak aritmiler
tespit edilmistir(®2). Fetal ekokardiyografi, hidrops bulgusu
tespit edilen olgularda temel tan1 koydurucu yontemdir.
Yaklagik olarak hidropslu olgularin %15-25’inin sebebi
kardiyak orijindir ve en sik sebep supraventrikiiler
tasikardidir (22-23),

Aritmiler

Fetal bradikardi ile yapisal kalp anomalisi arasinda bir
iliski mevcuttur. Yaklasik olarak, komplet (tam) kalp
blogu olan fetiislerin yarisinda kompleks kalp anomalisi
mevcut olup en sik izlenenleri, heterotaksi sendromlari
(sag, sol izomerism), atrioventrikiiler septal defekt,
diizeltilmis transpozisyondur (atrio-ventrikiiler
diskordans ve ventrikiilo-arteriel diskordans). Fetal
tasikardi nadiren kalp anomalisi ile beraberdir.
Supraventrikiiler tasikardi tipik olarak yapisal kalp
defekti ile iliskili olmamakla beraber, atrial flutter
iligkili olabilir(21.24.25),

Kistik higroma

Kistik higroma, genellikle fetal lenfatik dolagimdaki
yetersizlige bagh gelisen kistik bir olusumdur. Siklikla,
viicudun bas, boyun bolgesinde yer alir ve NT den biiyiik
ve sikhikla septali olmastyla ayrilir. Kistik higroma bulgusu;
Turner, Noonan, anoploidi, Trizomi 18 ve 21 ile ilgili
olabilir2), Dolayisi ile bu bulgu karyotip icin girigimsel
islemi gerektirir. Noonan sendromlarinin %60’da, Down
sendromlarinin %350’de ve Trizomi 18’1i olgularin %99°da

kalp anomalisi vardir (27:28),

Anormal ilk trimester duktus venozus kan akimi
Anormal duktus venozus kan akimi, kromozomal
anomalili fetiislerde gosterilmistir. Duktal kani akim

hizi, santral vendz basinci gosteren iyi bir dl¢iim
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metodudur(26). Duktusta atriyal akim yoklugu veya
akimin ters donmesi (a dalgasi) fetal kardiyak defektler,
hipoksik kardiyak yetmezlik, anemi ve hidropsla iligkili
bulunmustur(®9, Matias ve ark.30), NT &lciimii 95
persantil iizerinde olan, CVS takiben karyotip sonucu
normal gelen 142 olgunun hepsine girisimsel islem
oncesi Duktus Venozus Doppleri yapmis ve 11 olguda
anormal sonug tespit etmigtir. Bu anormal Doppler
bulgusuna sahip olgulara 14-16 ve 19-20. gebelik
haftalarinda Fetal Ekokardiyografi yapildiginda 6
vakada (%55) genis sprektrumlu kalp anomalisi tespit
edilmigtir. Bu sebeple, 11-14. gebelik haftas1 arasinda
artmig NT ve ters a dalgasinin izlendigi olgular da

ozellikle kardiyak yonden tarama yapilmalidir.

Artmig nukal 6dem

Langdon Down artmis nukal kalinligin trizomi 21 igin
karekteristik oldugunu ilk tanimlayan kisidir. Benacerraf
ve arkadaslar1G1:32) artmis anoploidi riskini fetal
ultrasonografi bulgular ile belirlemeye calismislar ve
ultrasonografide artmis nukal 6dem bulundugu zaman
detayl1 ultrasonografi ve genetik degerlendirme icin
hastanin yonlendirilmesi gerektigini belirtmistir. Bahado
ve arkadaglari33), normal karyotipe ragmen detaylh
ultrasonografi veya fetal ekokardiyografi icin refere
edilen hastalarda da kardiyak anomali saptamiglardir.
Bu calismada 3003 mid-trimester fetiisti taranmis ve
95 hastada (%3,5) dogum sonrast konjenital kalp
hastalig1 teshis edilmisti. Bu ¢aligma ile kendi yiiksek
riskli popiilasyonlarinda KKH’n1 tahmin etmek icin
nukal 6dem kullanilirsa, sensiviteyi %47,4 spesiviteyi
% 70,5 olarak bulmuslardi. Bu calisma kardiyak
anomalili cocuk hikayesi ve su anki gebelikte ikinci
trimesterde artmis nukal 6dem mevcudiyetinin KKH
icin en 6nemli prediktor oldugunu gostermistir. Birlikte
kullanildiklarinda %54 saptama orani olup spesivitesi
%68 dir. Bu ¢alisma, tek basina ikinci trimester nukal
0dem ol¢iimiiniin sol zeminli kardiyak lezyonlarda

onemli bir prediktor oldugunu gostermistir.

Dort odacik goriintiisii

Copel ve ark. (34) KKH olan fetiislerin %94 iinde dort
odacik goriintiisiinii olusturan yapilardan birinde
belirgin anomaliye rastladiklarini belirtmislerdir. Ancak
bu calisma dort odacik goriintiisiiniin (Sekil 2) tarama
testi olarak kullanilmasini 6nermek igin birka¢ nedenden
dolay1 uygun degildir. Diisiik riskli grupta prospektif
bir calisma olarak planlanmamistir. Calisma KKH
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sahip olma riski nedeni ile refere edilen hastalar iizerinde
yapilmigtir. Muayene esnasinda bakan kigi 6n taniy1
biliyordu. Bununla birlikte sonuglar genel popiilasyonda
da dort odacik goriintiisiiniin aranmasini tesvik edicidir.
Dort odacik goriintiisii bagka bir¢ok calismaya da konu
olmus diisiik riskli popiilasyonda sensitivitesi en diisiik
%0 ila en yiiksek %81 arasinda rapor edilmistir. Nihayi
sensitivitenin belirlenebilmesi i¢in prenatal olarak
taranan biitiin bebeklerin dogum sonrast dikkatli
muayenelerinin yapilip ¢calisgmanin yiiriitiildiigii merkeze
bildirilmesi gerekir. Sensitivitedeki genis varyasyonlar
literatiirii yorumlamakta giicliik yaratsa da, sadece dort
odacik gortintiistintin KKH n1 tespit edebilme giictiniin
yaklasik %50 oldugunu kabul edilebilir. Todros ve
arkadaslar1 da(®5) 108.182 hasta iizerinde yaptig1 bir
calismada, 661 KKH’l1 bebegin %23’ii prenatal
donemde teshis etmislerdir (prevalans 5-8/1000 olan
toplumda).

Sekil 2: Normal dort odacik goriintiisii. RV: Sag ventrikiil, LV: Sol

ventrikiil, RA: Sag atrium, LA: Sol atrium.

Dort gember goriintiisiiniin degeri, ileri derecede KKH’1
olan popiilasyonu bize bulduracagi i¢cin ve de KKH
olan fetiislerinde en az yarisin1 bulmamiza yardimeci
olacag icin degerlendirmeye alinmalidir. Biiytik arter
cikislarini dort odacik goriintiisiine eklemek sensitivitiyi
giiclendirir ve rutin muayenemizin bir pargasi haline
getirirsek daha fazla patalojiyi yakalayabiliriz. Yapilan
iki calisma(36:37) tam bir fetal ekokardiyografik
muayeninin diisiik riskli hasta gurubunda kardiyak
anomalilerin %9011 saptadigini gostermistir. Anormal

dort odacik goriintiisiine sahip fetiisleri refere ederek
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KKH prenatal tant havuzu olusturulabilir ve bu sekilde
sevk edilen fetiislerin %50-60’1nda KKH saptanabilir.

Kardiyak aks

Ventrikiiler septumun aksi1 gogsiin orta hatt1 ile 45° a1
yapacak sekilde durur. Fetiislerin %95 inde bu ac1 30°
ila 60° arasindadir®®). Saga dogru deviyasyon varliginda
(mezokardi) heterotaksi sendromu, atrioventrikiiler
septal defekt veya sag kalp hipoplazisi diisiiniiliir. Sola
dogru deviyasyon varliginda ise sag ventrikiilden ¢ift
cikis (double-outlet right ventricle) ve diger biiyiik
damar anomalileri diisiiniiliir®®). Dért odacik goriintiisii
ile birlikte kardiyak aks da degerlendirilerek KKH
tanisinin sensitivitesi arttirilabilirG?). Nonkardiyak
defektler de aksi etkileyebilir. Sola dogru deviyasyonlarda
omfalosel ve gastrosizis, saga dogru deviyasyonlarda

ise sol konjenital diyafragma hernisi diistintiliir.

2- Anneye ait sebepler

Metabolik hastaliklar

Annede diyabetes mellitus

Annenin metabolik ortaminin fetal embiryopatinin
potensiyel nedeni oldugu Reece tarafindan
tanimlanmistir40:41)_ Gebelik 6ncesi maternal diyabet
ve fenilketoniiri varlig1 teratojeniteye neden olan
metabolik cevreye iyi bir 6rnektir. Bu iki durumda da
kalp hedef organdir. Diyabet gebelikle en sik birlikteligi
olan medikal hastaliktir. Prevalansi popiilasyonlar
arasinda farklilik gostermekle beraber, gebeliklerin
yaklasik %3-10"u etkilenmis olup, bu olgularin da
%?20’si pre-gestasyoneldir(*!). Pre-gestasyonel diyabet
varliginda tiim var olabilecek konjenital malformasyon
orant % 6-10’a ¢ikar. Bu oran diisiik riskli poptilasyon
icin var olan potansiyel %2-3 riskten oldukca fazladir.
KKH’1 diyabetik anne bebeklerinde goriilen
anomalilerin %40-50’sini olusturur(2:43), Roland ve
arkadaslar1 470 diyabetik hastada KKH insidansinin
%4 oldugunu gostermis ve diyabetik annelerin
cocuklarinda 5 kat daha fazla oranda KKH saptamig
olup, bu olgularin siklikla biiyiik arterlerin
transpozisyonu, ventrikiiler septal defekt ve kardiyak
looping anomalisi oldugunu saptamiglardir(44),
Glisemik kontroliin embiryogenez sirasinda iyi bir
sekilde yapilmasi kardiyak ve diger anomalilerin riskini
potansiyel toplum riskine yaklastirir*3). Miller ve
arkadaslar1*3) birinci trimester hemoglobin Alc
seviyeleri %8,5 den yiiksek ise konjenital malformasyon

oraninin arttigim gostermistir. Shield ve arkadaglari(45)



193 tip 1 ve tip 2 diyabetik hastanin gebelik sonuglarini
incelemisler ve artmis KKH riskini gosterebilecek
hemoglobin Alc esik diizeyi olmadigini rapor
etmislerdir. Hipergliseminin gelismekte olan fetiiste
embiryopatik etkisi yapisal konjenital defekte neden
olur. Bu donemden sonra fetal organogenez asamasinda
maruziyet ise fetal miyokardiyal hipertrofiye sebeb
olur. Geg ikinci ve iiciincii trimesterdeki etkide
generalize/yaygin miyokardiyal hipertrofi belirgindir.
Hiperglisemi fetiiste insiilinemik ortam olusturarak
fetal organ hipertrofisine sebeb olur. Fetal kalp insiilin
reseptorii agisindan zengindir, bu tip bir biiylime
stimiilasyonuna kismen hassastir(46), Diyabetik
annelerin bebeklerinde, diyabetin tetikledigi hipertrofik
kardiyomyopatide ventrikiiler septum kalinlig1 artmis
(iciincii trimesterde 6 mm’den fazla) ventrikiiler dolug
kisitlanmugtir. Sol ventrikiil ¢ikisinda tikaniklik ve
miyokardiyal hipertrofi dogumdan 6 ay sonrasinda
normale doner. Nadiren bazi ciddi vakalarda dogum
sonrasi konjestif kalp yetmezligi gelisebilir (47), Jaeggi
ve arkadaslar tip (referans numarasi yok)1 diyabeti
olan, yakin glisemik kontrolleri yapilan, HbAlc
diizeyleri % 6’da tutulan 45 gebenin 20 ila 35 haftalar
aras1 yapilan fetal ekokardiyografilerinde yapisal olarak
normal bir kalp gézlemlemislerdir, fakat diyabetik
olmayan normal gebelerin bebekleri ile karsilastiril-
diginda yine de artmis septum kalinliginin oldugunu
bulmuslardir. Ancak olgularin septum kalinliklart hafif
derecede artmisti (Smm’nin altinda) ve yenidogan
doneminde kalp yetmezligi bulgular1 yoktu. Bu
sonuglara dayanilarak, iyi kontrol edilen diyabetik
hastalarda iiciincii trimesterde ekokardiyografiye gerek
yoktur. Bu calisma ayni1 zamanda fetal organ gelisimine
diyabetin, oglisemi saglanmis olsa da, olumsuz etkisi
olabileceginide gostermistir.

Embiryogenez sirasinda normoglisemi tam olarak
saglansa bile KKH riski diyabetik olmayan hastadan
yiiksektir(*3). Bu nedenle biitiin diyabetik hastalara
fetal ekokardiyografi onerilir. Hasta ikinci trimester
taramalar1 sirasinda gestasyonel diyabet tanisi almig
bir hasta ise, artmis yapisal kardiyak hastalik riski
yoktur ciinkii birinci trimesterda organogenez sirasinda
oglisemiktir9). Bununla birlikte gestasyonel diyabet
olgularinin %10’da pre-gestasyonel zemin oldugu
unutulmamalidir. Diyabetin toplumda artan prevelans,
bu hastalarda da artmis kardiyak hastalik riski fetal
ekokardiografi taramasini 6nemli bir tani araci haline

getirir. Bu grup hastada nukal kalinlik ve tecriibeli
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ellerde birinci trimester ekokardiyografik tarama ile

erken degerlendirme yapilabilir.

Maternal fenilketoniiri

Annenin fenilketoniirisi varsa fetiise diyabete benzer
riskler yiikler. Lenke ve Levl8) hiperfenilalaninemisi
olan ve tedavi almayan annelerin bebeklerinde zeka
geriligi (%92), mikrosefali (%73), biiylime geriligi
(%40) ve KKH (%12) riskinde artis bildirmislerdir.
Fenilalanin seviyesinin 15 mg/dl den fazla olmasi 10-
15 at artmig KKH riski ile iligkilidir. Maternal
Fenilketoniiri Calisma Gurubunun 1984’de fenilalani
kisitlayarak yaptigi ¢calismada, fenilalanin seviyeleri
prekonsepsiyonel donemde diyetle kontrol altinda
tutulursa mevcut risklerde belirgin azalma rapor
etmislerdir. KKH’ nin insidans1 tedavi almayan olgu
grubunda %?7,5 iken kontrol gurubunda %1°dir. Goriilen
anomaliler icinde Aort koarktasyonu ve hipoplastik
sol kalp sendromunun sikliginin artti§1 gézlenmistir.
Prenatal ekokardiyografi ile defektlerin %30 taninabilmistir.
Tespit edilemeyen kardiyak malformasyonlarin %6°s1
patent duktus arteriozus gibi prenatal tan1 almasi
miimkiin olmayan rahatsizliklardir. Levy bu calisma
sonucunda prekonsepsiyonel fenilalanin seviyesi 15
mg/dl tutularak KKH gelismesinin onlenebilecegini

sOylemistir.

Metilen tetra hidro folat enzim eksikligi

Epidemiyolojik veriler folik asit eksikligi ile noral tiip
defekti arasinda iligkiyi tanimlamigtir*?). Metilen
tetrahidrafolat rediiktaz (MTHR), homosisteini remetile
eden folat bagimli bir enzimdir. Bu enzimin homozigot
mutasyonunu tagiyan bireylerde metiyonin alimi
hiperhomosisteinemiye neden olur. Hiperhomosisteinemi
noral tiip defekti ve yarik damakla iliskilidirG0-5D).
Konjenital kardiyak malformasyonla C677T MTHFR
mutasyonunun iligkisi oldugu Wenstrom ve arkadaslari
(52) tarafindan ifade edilmistir. Bu ¢alismada 26 izole
KKH olan gebeyle 116 normal gebenin amniotik
stvilarinda MTHR mutasyonu ve homosistein seviyesini
calismiglardir. KKH olan grupta %50 MTHR
mutasyonu ve ylikselmis homosistein seviyesi
bulunmustur. MTHFR C677T mutasyonu olan
hastalarda iki kat artmig KKH riski vardir. Annenin
bu mutasyonu tasidig1 biliniyorsa fetiise ekokardiyografi
yapilmalidir. Folik asit replasmani ile noral tiip defekti
olusumunun azaldig1 gosterilmistir ve ayni sekilde

KKH riskinin de azalmasi s6z konusu olabilir(42).
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Anne otoantikorlari

Anne otoantikorlart anti-Ro/SSA ve anti-La/SSA
riboniikleoprotein yapisinda olup fetal bradikardi ve
degisen derecelerde konjenital kalp blogu (KKB)
yaparlar(53-55), Bu annelerin fetiislerinin %85’i normal
anatomiye sahip olmasina ragmen konjenital kalp blogu
gosterilmistir(®). Bu bulgu cogu zaman anti-Ro/SSA
otoantikorlari ile baglantilidir®?). Bu otoantikorlar
Sjogren Sendromu (%40-95 antikor prevelansi) ve
sistemik lupus eritomatosus (%15-35 antikor prevelanst)
gibi konnektif doku hastalarinda rastlanan HLA-DR3
doku uyum antijeni haplotipi ile iligkili bulunmustur.
Otoimmun hastaliklar ile KKB arasindaki korelasyon
daha once gosterilmisti®®), Annede anti-Ro/anti-La
antikor pozitifligi varsa ve daha 6nceden etkilenmis
bebek hikayesi yoksa %1 ila 2 bebekte KKB riski
vardir. Bu hastaligin etkileri yikict da olabilir.
Konjenital tam kalp blogu olan yenidoganlarin
9%65’inde kalic kalp pili gerekir ve mortalitesi %20°dir
(58),

Neonatal lupus sendromu lupustan farkli olarak
kendiliginden diizelir. Fetal dolasimdaki maternal IgG
antikorlar1 yagsamin 8. ayindan sonra saptanamaz. Bu
sendromda ortaya cikan kardiyak blok geri
doniistimstizdiir. Bu otoantikorlarin fonksiyonlari tam
olarak bilinmemekle beraber, bircok teori enflamatuar
yanit1 aktive ederek etkili oldugunu gostermistir ve
devaminda fibrozis, skar ve fetal miyokardda ve iletim
sisteminde kalic1 hasara neden olur®®. Kardiyak doku
hari¢, immunolojik rezoliisyonla beraber diger
dokulardaki etkiler gecer ancak uzun siiren fetal
bradikardi ve myokardit fetal hidropsa neden olabilir
(59). Bu otoantikorlar IgG tipindedir ve plasentadan
gecerek fetiisii etkilerler. Otoantikorlar ekstraselliiler
iken antijenler intraselliilerdir. Annede anti-Ro/anti-
La antikorlar1 pozitifse fetuslarin %1 ila 2’si
etkilenecektir ama bu fetiisleri antikor seviyesine
bakarak 6nceden tahmin etmek miimkiin degildir(60),
Yeni dogan bebeklerde yapilacak elektrokardiogram
kardiyak ileti sistemindeki gecikmenin progresyonunu
ve genigligini gosterir. KKB olan bebeklerin tedavisinde
florinath steroid, B-sempatomimetik, intravenoz c-
globulin ve plazmaferez tedavileri denenmistir. Geriye
donen komplet dal blogu bildirilmemistir.

Steroid tedavisinin zamanlamasi basariyi etkileyen bir
faktordiir. Ugiincii derece kalb blogu varsa geri
doniigsiiz hasar ve fibrozis olustugu i¢in basaril

olunamaz. Fetal kalp blogu 18 haftadan terme kadar
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olan siirede ortaya ¢ikabilir. Fetal PR mesafesi M-
mode ya da spektral Doppler ekokardiyografi ile
hesaplanabilir. Gebelik boyunca PR intervalinde
(0.12+0.02 sn) belirgin farkliliklar1 yoktur(®D). Fetiiste
PR aralig1 progresif olarak uzayip ikinci iiciincii
trimesterde fetal kalp blogu gelisebilir. PR
mesafesindeki uzama ilk fark edildigi anda steroid
tedavisi kullanilmas1 konusunda 6ncii calismalar varsa
da bu konuda prospektif randomize ¢alismalara ihtiyag
vardir(®2), Annede otoantikorlar varsa fetal

ekokardiyografi 18 ve 24. haftalar aras1 yapilmalidir.

Annenin ila¢ maruziyeti

Bircok ilag potansiyel kardiyak teratojendir. Bu
konudaki veriler retrospektif hasta goriismelerine ve
vaka bildirilerine dayanmaktadir. Anne saglik
problemleri nedeni ile antikonviilzan kullantyorsa,
fetiise potansiyel teratojenik etkileri goz Oniine alinarak
dikkatli olunmalidir(63). Izotretionin (Accutana) veya
oral vitamin A (Giinde 5-10 bin iinite iistii kullanim1)
gibi bazi ilaclarin kullanim1 gebelik planlaniyorsa
onceden kesilmelidir©4-60), A vitamini alim birakildiktan
uzun siire sonra bile annenin yag dokusundan salinmaya
devam edecektir. Yiizeyel retinoik asit kullaniminin
ise teratojenik etkisi yoktur. Ek olarak, antiepileptik
ilaclarin teratojenik etkisini folik asit replasman yaparak
azaltabiliriz(67). Potansiyel kardiyak teratojen olan bazi
ilaclar; Vitamin A analoglari, izotretionin, antiepileptikler,
fenitoin, karbemazepin, valproik asit, trimetadion,
alkol, lityum karbonat(63-67),

3-Familyal sebepler

Rekiirrens

Bir ¢ok hasta epidemiyolojik olarak hikayelerinde
KKH’l1 bebege sahip olma riski tasidiklart igin fetal
kardiyak degerlendirmeye gonderilirler. Genis neonatal
tarama serilerinde, secilmemis popiilasyonda potansiyel
risk her 1000 canli dogan bebekte 3-8 iken, aslinda
gercekte bunun 46-77 gibi daha yiiksek bir deger
olabilecegi diisiiniilmektedir. Yenidoganda kardiyak
anomalilerin gercek insidansi oldugundan daha az
cikmaktadir ¢iinkii, tani1 i¢in duktus arteriozusun kapanip
pulmoner arter vaskiiler rezistansinin yiikselmesi gerekir
ki bu da postpartum birkag¢ giin gecmesini gerektirir.
VSD’li bazi bebeklerde klinik olarak murmurun
duyulabilmesi i¢in haftalar aylar gecmesi gerekirken,
bikuspit aortik valv gibi bazi durumlarda ise aylar yillar
sonra tani konulabilmektedir. Dogumdan once



kaybedilen ciddi kardiyak anomalili vakalara mid-
trimesterde tan1 konmus olsaydi, KKH insidans1 daha
yiiksek olurdu. Ailede KKH’na sahip bebek varsa
(genetik bir sendrom olmadan) takip eden gebeliklerde
%?2 ila 3 tekrar gortilme riski vardir. Bu malformasyon,
ayni kardiyak anomali olabilecegi gibi varyasyonlar
ya da farkli bir lezyon s6z konusu olabilir. Cocuktaki
kardiyak anomali bir sendromun parcasi ise KKH olan
annelerin kardiyak anomalili bebek sahibi olma ihtimali
9%5-10’dur. Cocukta annedeki hastaliktan daha hafif
veya ciddi bir kardiyak anomali olabilecegi gibi
tamamen farkli bir lezyonda olabilir (Ornegin ilk
etkilenen hasta aort koartasyonu iken ikinci vaka Fallot
tetralojisi olabilir). Genellikle kabul edilen konjenital
bir kalp hastaligina sahip anne adayinin fetiisiinde kalp
anomalisi goriilme sansi ortalama %35.8dir. Etkilenmis
baba varsa, fetiiste rekiirrens riski %2-3 olup bebegin
etkilenme oran1 daha azdir(®®). ikinci ve tigiincii derece
akrabalarda konjenital kalp hastalig1 varsa rekiirrens
riski genel popiilasyona yakindir. Klinik praktikte bu
ailelerin yakinlarinin duygusal olarak etkilenmisg
oldugunu gériiriiz ve normal fetal EKG yi gostererek

bu aileleri rahatlatabiliriz.

TARTISMA

KKH taramasinda; annenin bilinen bir hastalig1, fetal
anomali, ailede KKH hikayesi gibi geleneksel risk
faktorleri sorgulanir. Bununla birlikte KKH ile dogan
bebeklerinin %80-90’nin belirtilen familyal veya
maternal bir risk faktorii icermedigi unutulmamalidir.
Erken gebelik haftalarinda saptanan artmis nukal
kalinlik varlig: fetal ekokardiyografi taramasi icin
temel bir endikasyondur. Birinci trimester genetik
testler ve goriintiileme modalitelerindeki gelismeler
fetal ekokardiyografinin daha erken dénemde yapilma
egilimini dogurmustur. Erken tani aileye KKH na sahip
bir bebege sahip olup olmama kararini verme siirecinde

zaman kazandirir.
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