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ABSTRACT

Objective: Down syndrome (DS) is one of the most prevalent chromosomal disorders. It is often comorbid with congenital heart
diseases (CHD). In this study, we aimed to assess the types, complications, and course of CHD in patients with DS who have been
treated in our Pediatric Cardiovascular Surgery (CVS) clinic.

Material and Methods: Between September 2019 and November 2023, all patients who received inpatient treatment in the UEAH
Pediatric CVS service were screened, and the records of 66 patients who were found to have DS were retrospectively investigated.

Results: Considering the cardiac defects of the patients, it was seen that 31 patients had complete atrioventricular septal defect
(AVSD), 22 patients had ventricular septal defect (VSD), 4 patients had intermediate AVSD, 3 patients had Fallot-type AVSD,
3 patients had tetralogy of Fallot, and 3 patients had unbalanced AVSD in single ventricular physiology. One or more of the
complications such as sepsis, arrhythmia, pneumothorax, and pleural effusion were observed in 19 (28.8%) of the patients. Pleural
effusion was observed in 5 patients. Post-operative arrhythmia was observed in 7 patients (10.6%). The mortality rate of the
patients was 12.1%. When examining the causes of mortality of these 8 patients, it was seen that 4 of them had pneumonia +
sepsis due to long-term hospitalization, whereas the other 4 had low cardiac output syndrome (LCOS) and sepsis. 88% of the
deceased patients were admitted to the clinic with heart failure and diagnosed with AVSD.

Conclusion: In this study, the post-surgical hospital stay of DS patients was relatively shorter (mean 10.6 days) than the length
of stay (mean 14 days) in other studies. Due to several factors such as higher rates of infection in patients with DS during the
post-surgical stage, higher risks of pulmonary hypertension (PHT) emerging from the significant left-to-right shunt, nutritional
problems, muscle hypotonia, obstructive sleep apnea syndrome, and thyroid malfunction, the rates of hospital stay and mortality
rates in DS patients with CHD are relatively higher.
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Merkezimizde cerrahi geciren down sendromu tanil hastalarimizin
kardiyak patolojileri ve cerrahi sonuclari

OzZET

Amag: Down sendromu (DS), sik rastlanan kromozomal hastaliklardan biridir ve siklikla dogumsal kalp hastaliklari (DKH) ile birliktelik gosterir. Bu calis-
mada, cocuk KVC klinigimizde yatarak izlenen DS'li hastalardaki DKH'nin tiplerini, komplikasyonlarini ve seyrini degerlendirmeyi amagladik.

Gereg ve Yontemler: Eyliil 2019—Kasim 2023 tarihleri arasinda UEAH Cocuk KVC servisinde yatarak tedavi alan tim hastalar taranarak, DS’ii oldugu tespit
edilen 66 hastanin kayitlari retrospektif olarak incelendi.

Bulgular: Hastalarin %13,6’s1 (n:9) siyanotik kalp hastaligina sahipti. Hastalarin kardiyak defektlerine bakildiginda, 31 hastada komplet AVSD, 22 hastada
VSD, 4 hastada intermediate AVSD, 3 hastada Fallot tipi AVSD, 3 hastada Fallot Tetralojisi, 3 hastada tek ventrikiil fizyolojisinde unbalance AVSD oldugu
gorildl. Hastalarin 19’unda (%28,8) 15 giinden uzun sireli antibiyotik tedavisi gerektiren sepsis, aritmi, pnomotoraks, silotoraks gibi komplikasyonlar-
dan bir veya birkagi izlendi. 5 hastada plevral efflizyon vardi, 7 hastada (%10,6) postoperatif aritmi gelistigi goriildi. Mortalite orani %12,1 idi (n:8). Bu
8 hastanin mortalite nedenlerine bakildiginda, 4’tinde uzun sureli yatis nedeniyle gelisen pndmoni+sepsis oldugu, diger 4’tinde ise dusik kardiyak debi
sendromu (LCOS) ve sepsis oldugu gorildi. Kaybedilen hastalarin %88’i kalp yetmezligi klinigi ile gelen AVSD tanili hastalardi.

Tartigma: Down sendromu olan hastalarda postoperatif aritmi, Down sendromu olmayan hastalara gére daha sik goriilmektedir. Bu galismada, DS hasta-
larin ameliyattan sonra hastanede kalis stresi, diger calismalardaki yatis stirelerine (ortalama 14 giin) nispeten daha kisaydi (ortalama 10,6 giin). DS olan
hastalarda postoperatif donemde daha yiiksek enfeksiyon oraninin gériilmesi, 5nemli soldan saga sant nedeniyle pulmoner hipertansiyon (PHT) risklerinin
fazla olmasi, beslenme sorunlari, kas hipotonisi, obstriktif uyku apne sendromu ve tiroid fonksiyon bozuklugu gibi bircok faktdr nedeniyle yatis siiresi ve
mortalite oranlari DS olmayan DKH olan hastalara gore daha ytiksektir.

Anahtar Kelimeler: Down sendromu; dogumsal kalp hastaliklari; KVC yogun bakim.

GIRIS Tablo 1. Yapilan ce

Down sendromu (DS-trizomi 21), sik rastlanan kromozomal

hastaliklardan biridir. Siklikla dogumsal kalp hastaliklari (DKH) Yapilan operasyonlar Hasta sayisi

ile birliktelik gosterir. Bu calismada, gocuk kardiyoloji ve kalp AVSD total tamir 32

damar ce'rrah|.5|'klln|g|m.|zde yatarak |zIen'er'1 PS li P.w'astal'avr'dakl AVSD+TOE tamiri 3

DKH’nin tiplerini, komplikasyonlarini, seyrini literatir esliginde

degerlendirmeyi amagladik. VSD onarim 13
Pulmoner arter banding 8

GEREG VE YONTEMLER TOF tam diizeltme 3

Eyliil 2019—Kasim 2023 tarihleri arasinda, UEAH Cocuk Kalp Da- PAB-+hipoplastik ark rekonstriiksiyonu 2

mar Cerrahisi Yogun Bakim Klinigimizde yatarak tedavi alan tim VSD+Supramittal membran rezeksiyonu

hastalar retrospektif olarak taranarak DS'li olanlar tespit edil- +Subaortik doku rezeksiyonu 2

di. DS’li oldugu tespit edilen 66 hastanin kayitlari geriye donik | ysp+ASD onarimi 3

olarak incelendi. Hastalarin demografik verileri, kardiyak pato-

lojileri, hastalara yapilan ameliyatlara ait bilgiler, postoperatif iz- AVSD: Atriyoventrikuler septal defekti; TOF: Tetraloji of fallot; VSD: Ventriku-

o . .. ! . L. ler septal defekti; PAB: Pulmoner arter banding.
lemde gelisen komplikasyonlar, yatis sireleri, mortalite gelisimi

gibi bilgilere hasta kayitlarindan ulasildi. Elde edilen veriler SPSS

programina kaydedildi. istatistiksel analizler yapildi. Sonuglar li-
teratiir esliginde degerlendirildi.

BULGULAR

Hastalarin 24’G (%36) erkek, 42'si (%64) kiz olup, operasyon
yaslari ort+SS=369,7+577,4 giun (10 glin—3086 gln); kilolari
ise ort+SS=6,6+5,3 kg (2,3 kg-36 kg) idi. Hastalarin postope-
ratif yatis glin sayilar ort+55=10,6+10,7 giin (1 gin-53 giin)
idi. Hastalarin %13,6’s1 (n=9) siyanotik kalp hastaligina sahip-
ti. Hastalarin kardiyak defektlerine bakildiginda 31 hastada
komplet AVSD (bir tanesinde ilave arkus aorta hipoplazisi var-

di), 22 hastada VSD (hastalarin 3’Gnde ilave ASD, 1’inde su-
baortik aksesuar doku, 1’'inde supramitral membran vardi), 4
hastada intermediate AVSD, 3 hastada Fallot tipi AVSD, 3 has-
tada Fallot Tetralojisi, 3 hastada da tek ventrikdl fizyolojisinde
unbalance AVSD (bir tanesinde ilave arkus aorta hipoplazisi
vardi) oldugu gorildi. Bu hastalara yapilan operasyonlar Tablo
1'de gosterildi. DS’li 66 hastanin 19’unda (%28,8) 15 giinden
uzun sireli antibiyotik tedavisi gerektiren sepsis, aritmi, pno-
motoraks, silotoraks gibi komplikasyonlarindan bir ya da birkag
tanesiizlendi (5 hastada plevral efflizyon vardi, bunlardan 4 ta-
nesi silotoraks olarak degerlendirildi; 7 hastada postop aritmi
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Hasta no Tani Komlikasyon Cinsiyet Kilo (kg) Operasyon yasi (giin) Sonug
1 VSD Plevral effiizyon Erkek 4,4 73
13 CAVSD Sepsis Erkek 3,5 62
19 CAVSD Sepsis, LCOS Erkek 4 44 EX
20 VSD A-V tam blok Erkek 5,9 151
22 CAVSD JET, silotoraks Erkek 3,6 62
24 CAVSD JET, sepsis, pndmani Erkek 3,9 63 EX
25 TOF JET Kiz 7 277
26 VSD A-V tam blok Kiz 3,4 125
27 CAVSD (TOF tipi) Silotoraks Kiz 8 202
33 CAVSD Sepsis, pndmani Kiz 6 127 EX
34 CAVSD Sepsis Kiz 4,3 99
35 CAVSD Sepsis, pnémotoraks Kiz 3 56 EX
36 VSD Sepsis, LCOS Kiz 4 131 EX
38 CAVSD (TOF tipi) JET Kiz 8,5 857
43 CAVSD Sepsis Kiz 4 100
55 Unbalance AVSD Sepsis, LCOS Kiz 6,7 344 EX
57 TOF Sepsis, LCOS Kiz 6 332 EX
65 CAVSD Silotoraks, LCOS Kiz 4,5 176 EX

pnoémotoraks, sepsis
66 CAVSD JET, silotoraks, sepsis Kiz 41 97
VSD: Ventrikller septal defekti; CAVSD: Complet atriyoventrikiiler septal defekt; TOF: Tetraloji of fallot; LCOS: Low cardiac output syndrome; JET: Junctional
ectopic tachycardia.

gelistigi gorilda, bu hastalarin 2’sinde AV tam blok vardi ve bu
hastalarin bir tanesinde AV tam blok devam etmesi nedeniy-
le postop 13. giin kalici pacemaker takildi; 5 hastada medikal
tedavi ile diizelen Junctional ektopik tasikardi vardi) (Tablo 2).
Opere olan DS'li hastalarda mortalite orani %12,1 idi (n=8).
Bu 8 hastanin mortalite nedenlerine bakildiginda 4’linde uzun
sureli yatis nedeniyle gelisen pndmoni+sepsis oldugu, diger
4’inde ise dusuk kardiyak debi sendromu (LCOS) ve sepsis
oldugu gorialdu (Tablo 2). Kaybedilen hastalarin %88’i kalp
yetmezligi klinigi ile gelen AVSD tanili hastalardi. Kiz ve erkek
hastalar yatis giin sayisi (erkeklerde ortalama 12 gin, kizlarda
9,8 glin), operasyon yasli (erkeklerde ortalama 321 giin, kizlar-
da 397 glin) ve operasyon kilosu (erkeklerde ortalama 7,1 kg,
kizlarda 6,3 kg) agisindan karsilastirildiginda aralarinda anlamli
fark bulunmadi.

TARTISMA

Cerrahi teknikler ve perioperatif yonetimdeki gelismelerin
yani sira, konjenital kalp hastaliginin basarili erken tedavisi,
Down sendromlu cocuklarin yasam beklentisinde énemli bir
artisa katkida bulunmaktadir. DKH’li DS’lu hastalarda 6zellikle
pulmoner hipertansiyon ve Eisenmenger sendromu gelisimini
onlemek icin zamaninda cerrahi diizeltme 6nemlidir. Bunun-

la birlikte, bu hastalarda konjenital kalp hastaliginin cerrahi
tedavisi genellikle Down sendromlu olmayan hastalara gore
daha fazla postoperatif komplikasyon ve mortalite riski icerir
(1). Opere edilen DS’lu hastalarimizda mortalite oranini %12,1
saptadik. Malec ve ark.’nin (2) benzer ¢alismasinda mortalite
orani %6 olarak bildirilmisken; bir baska benzer galismada
cerrahi midahaleyi takiben otuz glinlik mortalite %16,4 sap-
tanmisti (3). Bizim ¢alismamizda Down sendromlu hastalarda
kiz veya erkek cinsiyete sahip olmak, ameliyat kilosu ve yatig
suresindeki uzunluk agisindan diger ¢alismalara benzer sekil-
de higbir fark goriilmedi. Yapilan bir ¢galismada konjenital kalp
hastaligl olan ve tam diizeltme uygulanan Down sendromlu
hastalarda ameliyat sonrasi pulmoner hipertansiyon, daha
uzun hastanede kalis slresi, ameliyat sonrasi sik hastaneye
yatis ve daha yiksek ge¢ mortalite orani bildirilmistir (4). Bi-
zim ¢alismamizda konjenital kalp hastaligi olan DS’lu hastalar
icin yapilan cerrahi prosediir oranlari sirayla CAVSD onarimi,
VSD kapatma, Fallot onarimi, Koarktasyon/ark tamiri igin si-
rayla %48, %19,6, %4,5, %3 idi. Fudge ve ark.nin (5) calisma-
sinda benzer cerrahi proseddrler icin bu oranlar sirayla (%33,
%19, %4, %2) seklindeydi. Down sendromlu hastalarda posto-
peratif aritmi DS olmayan hastalara gore daha sik gorilmek-
tedir. Bizim hastalarimizda gorilen postoperatif aritmi sikhgi
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diger calismalarla benzerdi. Bizim ¢alismamizda 2 VSD’li DS’lu
hastada AV tam blok izlendi ve bu hastalarin bir tanesinde AV
tam blok devam etmesi nedeniyle kalici pacemaker takildi, bu
hastalarda mortalite izlenmedi. Yapilan bir calismada DS var-
lig1, pacemaker takilmasini gerektiren postoperatif AV blogun
en glgla belirleyicisi olarak bulundu (4). Bunun nedeni belir-
sizligini korumaktadir. Atriyoventrikiiler septal defekti olan
hastalarda iletim sistemi anormallikleri bildirilirken, VSD’li
hastalarda iletim sisteminde anormallikler tanimlanmamistir
(6). Bizim calismamizda DS olan hastalarin ameliyattan son-
ra hastanede kalis siiresi diger calismalardaki yatis sireleri-
ne (ortalama 14 giin) nispeten daha kisaydi (ortalama 10,6
glin). Fudge ve ark.’nin (5) yaptigi calismada ASD, VSD ve Fal-
lot tetralojisi onarimi yapilan DS’lu hastalarin hastanede kalis
slresinin Down sendromlu olmayan hastalara gore daha uzun
oldugunu gorilda. Bu bulgular, ameliyat 6ncesi risk faktorleri
ve ameliyat sonrasi komplikasyonlari olan Down sendromlu
hastalarin oraninin daha yiiksek olmasina baglanabilir. Ame-
liyat sonrasi komplikasyonlar, dnceki ¢alismalara benzer se-
kilde solunum ve enfeksiyon komplikasyonlari ile pulmoner
hipertansiyondan olusuyordu. Down sendromlu hastalarda
kronik Ust solunum yolu tikanikligi, artan sekresyonlar ve
kronik aspirasyona yol agan gastrotzofageal reflii ortaya ¢iI-
kabilir. Down sendromlu hastalar ayrica T lenfosit olgunlas-
masi ve fonksiyonundaki anormalliklerin bir sonucu olarak sik
enfeksiyonlara yatkin olabilir (7). Ek olarak, Down sendromlu
hastalarin blyiik bir kisminda (atriyal septal defekt onarimi
uygulananlar hari¢) ameliyat sonrasi silotoraks komplikas-
yonunun goraldagi bildirilmistir. Yine yapilan bir ¢calismada
Down sendromlu hastalarda lenfatik sistem anormallikleri ve
konjenital pulmoner lenfanjiektazi rapor edilmistir (8). Malec
ve ark. (2) konjenital kalp ameliyati gegiren Down sendromlu
hastalarda solunum yolu enfeksiyonlari ve sepsis gibi posto-
peratif komplikasyon oranlarinin daha yiksek oldugunu ve
bunun da ventilasyonun uzamasina ve yogun bakim Ulnitesin-
de daha uzun kalis siiresine yol agtigini tanimlamislardir. DS
olan hastalarda postoperatif donemde daha yliksek enfeksi-
yon oraninin goriilmesi, 6nemli soldan saga sant nedeniyle
PHT risklerinin fazla olmasi, beslenme sorunlari, kas hipoto-
nisi, obstruktif uyku apne sendromu ve tiroid fonksiyon bo-
zuklugu gibi bircok faktore baglanmistir. Calismamizda cesitli
sinirlamalar vardi. Calismamiz nispeten kii¢ciuk bir érneklem
blyuklGgine sahiptir ve DS olmayan grup ile karsilastirma ya-
pilmamisti. Bu nedenle, benzer bir ortamda gruplar arasinda-
ki tibbi sonuclardaki farkliliklari degerlendirebilmek icin daha
blyuk karsilastirmali calismalara ihtiyac vardir.
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