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OLGU

* 3 ay, erkek hasta

* Sikayeti:
- Hizli nefes alip verme
- Morarma



HIKAYE

* Hizli nefes alip verme ve morarma
sikayeti bulunan hasta cocuk acil
servisimize basvurdu.

* Bilinen bir hastaligi yok ve daha dnce
aktif bir sikayeti yok.

 Hastanin yapilan ilk degerlendirmesinde
saturasyon degerinin dusuk oldugu
gozlenmis. Hastaya maske ile oksijen
verilmesine ragmen saturasyonda
yvukselme saglanamamis.



OZGECMIS

 PRENATAL: o6zellik yok
* NATAL: miad, 2000 gr, NSVY ile dogmus

« POSTNATAL: Dogar dogmaz aglamis, yogun
bakim oykusu yok, asilari dizenli



SOYGECMIS

ANNE: 20 yas, sag saglhkl
BABA: 30 yas, sag saglikli
e Anne baba arasinda 1. derece akrabalik mevcut

Ailede bilinen ani kardiyak 6lim ve dogumsal kalp
hastaligl oykusu yok.

1.cocuk ; hastamiz



FIZIK INCELEME

Vucut agirligi: 5650 gr (10-25 persentil)
Boy: 60 cm (25-50 persentil)

Ates: 36 derece

Nabiz: 150/dk (ritmik)

Tansiyon: 100/60 mmHg

Solunum sayisi: 70/dk (takipneik)
Saturasyon: 70% (oda havasinda)



FIZIK INCELEME

e Solunum sistemi;
e Takipneik, dispneik, siyanotik
* Ral yok, ronkus yok

e Kardiyovaskiler sistem;
e KTA ritmik

* S1 normal S2 normal
e Sternum solu boyunca 2-3/6 siddetinde sistolik Gfiriim

mevcut



LABORATUVAR BULGULARI

e Hemogram; * Biyokimya
— WBC: 15300 mm3 — Na: 140 mEqg/L
— Hg: 13 gr/dl — Albldmin: 39 gr/L
— Hct: 38% — AST: 15 U/L
— MCV: 82 fl — ALT: 20 U/L
— PLT: 320000mm3 — BUN: 14 mg/d|
— Kreatinin: 0.39 mg/dI
* Kan Gaz; — CRP: 1,8 mg/L
— Ph; 7.20 — Sedim: 7 mm/h
— pCO2; 65
— HCO3; 16

— BE; -9.9



PATOLOJIK BULGULAR

* Ani baslayan takipne ve siyanoz

o Uflrtm isitilmesi

* Saturasyonunun oksijen tedavisine
ragmen yukselmemesi



* ON TANILAR?

« EK TETKIK?
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COCUK EKOKARDIYOGRAFI RAPORU

Sag atrium ve sag ventrikil normalden hafif genis. Sag ventrikiil ve septum kalinfikiar
artrms. Kalp kontraksiyonlan normal.

Kalp sol hemitoraks iginde yerlegimii ve apeks sola dogru.

Vena hava inferiydr kolumna vertebralisin saginda, inen aort kolumna vertebralisin
solunda {atriyal situs solitus).

Atriyumlann ventrikillerle ve ventrikilierin buyik damarfarta olan iligkisi normaldeki gibi
(atriyo-ventrikiiler ve ventrikiilo-arteriyel konkordans).

Sistemik ve pulmoner venlerde doniis anomalisi saptanmad.

inter atriyal septumda defekt goriimedi.

Mitral - trikiispit kapakiar normal renkli Doppler ile her iki kapakta da belirgin yetersizlik
saptanmadi

Subaortik, genis ventrikller septal defekt mevcut. Renkll Doppler lle majér sant sagdan
sola dogru ve faminar tarzda.

Aort ve pulmoner arterin iliskisi normaldeki gibl.

Aort % SO dekstropoze, kapag: trikUspit, renkli ve HPRF Doppler ile aort akimi normal
Sag ventrikil ¢ikig yolu outlet septumun anteriydre deviasyonu sonucunda daralmig.
Pulmoner kapak da stenotik. Renkii Doppler ile bu bdlgede tirbilans mevcut. CW
Doppler ile pulmoner arterde antegrad akim izlenmedi. Pulmoner andils, ana pulmoner
arter ve dallan) hipoplazik, Her iki pulmoner arter dallan konfluent.

Suprasternal incelemede aort arkusu solda. Aort koarktasyonu ve patent duktus
arteriyosus gordimedi.

» Saj ve sol koroner arterlerin aortan gkt ve sol koroner arterin dallang gorGida, Sag
ventrikiil gikig yolunda koroner arter gorillmedi.

» Yapian oigimlerde;

pumoner anulus 2 mm

sag pulmoner arter 3 mm

sol pulmoner arer 3 mm

inen aort 8 mm

McGoon orant 08 olorak bulundy,
EKOKARDIYOGRAFIK TANI

Prof. Dr, Kadir Babasogiu
Pediatrik Kardayolog



e Hasta Fallot tetralojisi olarak degerlendirildi
ve hipoksik spell atagi gecirmekte oldugu
dusunuldda.

e Hipoksik spell acisindan acil tedavisi verildi ve
hasta hastanemiz KVC bdliumu tarafindan acil
operasyona alindi.
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FALLOT TETRALOIJISI



FALLOT TETRALOJISI
TANIM

* 4 anomaliyi icerir;

— 1. Sag ventrikul cikis yolu (RVOT) darhgi
— 2. Aortanin overriding’i (dekstropozisyon)

— 3. Genis bir VSD
— 4, Sag ventrikul hipertrofisi

Klinik streci ve gidisati belirleyen temel faktor
sag ventrikul cikis yolundaki darligin derecesi ve
pulmoner arterlerin durumudur.



FALLOT TETRALOJISI
KLINIK
* Hafif darlikta; pulmoner arterler iyi gelismistir,
sant soldan saga dogrudur, klinik tablo
VSD’dekine benzerdir (pink Fallo). Bu hastalarda

daha sonra egzersizle dispne, hipoksik spell ve
comelme gordulebilir.

* Daha ciddi darlikta ise pulmoner arterler
hipoplaziktir, sant sagdan sola dogrudur.
Bircogunda dogumda ya da kisa slire sonra
siyanoz belirgindir.

* Agir formunda ise pulmoner kapak atretiktir.
Dogumdan hemen sonra agir siyanoz gorulur.



FALLOT TETRALOJISI
KLINIK
* Sol sternal kenarda sag ventrikul vurusu

belirgindir ve Ust, orta sternum sol kenarinda
duyulan sistolik ejeksiyon Ufiriumui mevcuttur.

« Uflrtim pulmoner darlik kaynaklidir.

e S2 genellikle tektir ctinki pulmoner komponent
duyulamayacak kadar yumusaktir.



FALLOT TETRALOJISI
KLINIK
 EKG’de sag aks ve sag ventrikul hipertrofisi

bulgulari bulunur.

e TELE'de pulmoner vaskuler yapilar azalmistir,
pulmoner konus cokuktir, apeks sola ve yukari
kalkiktir. (sabot ayakkabisi, Tahta pabuc)




FALLOT TETRALO!JISI
HIPOKSIK SPELL (HIPERSIYANOTIK NOBET)

* Bir sekilde sagdan sola santin artmasi
durumunda siyanotik nobet gelisir.

* Pulmoner ve sistemik dolasimlara dogru olan
akimlar orani, RVOT ve SVR orani ile iliskilidir.

 Pulmoner direncte artma ya da SVR’de azalma
dengenin bozulmasina ve sag-sol santin
artmasina yol acar.



FALLOT TETRALO!JISI
HIPOKSIK SPELL (HIPERSIYANOTIK NOBET)

 Temel rolt SVR’deki degisikliklerin oynadigi
dasunalar.

* Pulmoner kapak darliginda sabit bir direnc
vardir.

* Infundibuler darlikta fibréz dokuyla ic ice
gecen duzensiz kas fibrilleri bulunur, sempatik
uyariya ya da katekolaminlere cogu zaman
vanitsizdir.



FALLOT TETRALO!JISI
HIPOKSIK SPELL (HIPERSIYANOTIK NOBET)

* Pulmoner atrezili hastalarda da hipoksik spell
gorulebilir.

e Tasikardi ve hipovolemi, RVOT’yi daraltarak
sag-sol santi artirabilir.

* Sonucta olusan hipoksi, spell’i baslatir.



FALLOT TETRALO!JISI
HIPOKSIK SPELL (HIPERSIYANOTIK NOBET)

* Arteriyel O2 saturasyonu kritik seviyelere
duser, SVR daha da dismesine ve hipoksemi
derinlesir. Olay bir kisir donguye girer.

* Doku hipoksisi nedeniyle metabolik asidoz
gelisir, solunum merkezi stimdule olur ve
hiperpne baslar.

* Hasta gitgide huzursuzlasir, ajitedir, siyanoz
artar, konvilsiyon dahi gecirebilir.



FALLOT TETRALO!JISI
HIPOKSIK SPELL (HIPERSIYANOTIK NOBET)

Genellikle kendi kendine 1-5 dakikada gecer.
Bazen 20-30 dk’ya uzayabilir.

Uzun suren speller sonucu norolojik sekeller ve
oltim gordulebilir.

Aglama, defekasyon veya fazla fiziksel aktivite
aniden SVR’yi dusurebilir.

Genellikle cocuklarda oyun sirasinda takipne ve
siyanoz olur, comelme pozisyonuna gecerler ve
biraz dinlenirler, SVR artar, olay ilerlemeden
engellenmis olur.




FALLOT TETRALOJISI
HIPOKSIK SPELL (HIPERSIYANOTIK NOBET)
SPELL ATAK TEDAVISI
— Amac kisir donguyu kirmak
— Diz gogus pozisyonu ; SVR artar.

— Morfin sulfat ; solunum merkezini baskilar,
hiperpneyi ortadan kaldirir.

— Sodyum bikarbonat ; asidozu duzeltir ve
solunum uyarici etkisi yok olur.

— Oksijen uygulamasi

— Fenilefrin ; SVR'yi artirir

— Ketamin ; SVR’yi artirir, hastayi sedatize eder.
— Propranolol ; akut tedavi ve profilaktik kullanim




FALLOT TETRALOJISI
CERRAHI YAKLASIM

 Pulmoner arter yatagini beslemek ve arterin
gelisimini saglamak icin yapilan sant
operasyonlari

 Tam duzeltici cerrahi yaklasimi




FALLOT TETRALOJISI
KLINIK TAKIBI

Spell ataklarinin sorgulanmasi
Saturasyon degerleri
BlUyume-gelisme degerlendirmesi
Siyanoza ikincil polisitemi
Goreceli demir eksikligi

Beyin absesi, SVO

Koagulopati

Palivizumab profilaksisi

SBE profilaksisi



Hastamizin Klinik Seyri

Hastamiz acil sartlarinda hipoksik spell olarak
degerlendirildi, morfin stlfat, bikarbonat
tedavisi ve oksijen tedavisi baslandi.

Pulmoner arterleri ileri derecede hipoplazik
olan hasta acil sant ameliyatina alindi.

Tam dlzeltme cerrahisi icin bekleniyor

(genelde sant operasyonundan sonra 1-2 vyl
beklenir)

Blyume gelismesi iyi



TESEKKURLER



