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Ozet

Summary-

Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi'nde, normal
spontan vajinal yol ile 3 S haftalik gebelik sonucunda 1 75' ap-
ian 7/9 olarak dogan erkek bebek, intrauterin 27. haftada
yapilan kordoseniezde Rh/rh uygunsuzlugunun saptanmast ve
direkt Coownbs testinin (+ + + +) bulunmasi iizerine yenidogan
servisine yatrildi. Yatis fizik inceleme ve laboratuvar bulgu—
larinda patoloji saptanmayan bebegin yatisinin 3. giinii genel
durumu bozuldu ve tedaviye direngli asidoz gelisti. Direngli
asidoz nedeniyle periton diyalizi de uygulanan hasta yatisinin
l. giinii eksitus oldu. Yapilan otopside hastada aort atrezisi
saptandr.  Olast  bir metabolik hastaligr  tammlamak iizere
bakilan idrar ve kan aminoasitleri ile organik asit sonuglarinin
normal oldugu ogrenildi.
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Cogunlukla hipoplastik sol kalp sendromu
i¢inde yer alan aort atrezisi, degisik klinik bulgu-
10.000 canli
dogumda ortalama 3 bebekte goriilen bir dogumsal

larla kendim gdsterebilen ve her

kalp hastaligidir. Sol ventrikiilin kii¢iik ve non-
fonksiyoncl oldugu bu sendromda, sag ventrikiil
hem sistemik, hem de pulmoner dolagsimi devam et-
tirmektedir. Pulmoner venlerden gelen kan, atrial
bir defekt ya da dilate bir foramen ovale araciligi ile
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A male newborn baby who was born normally in Gazi
University Medical School with 1 'J5 . apgar score of 7/9 after
38 gestational weeks was hospitalized in the newborn unit of
the hospital as Rh/rh incompetance and direct Coombs test of
(+ + + +) was found in the chordosynthesis which was done in
the 27 th gestational week. In the 3rd day of hospitalization, his
general condition was impaired and asidosis resistant to deficit
therapy was seen although initial physical examination and
laboratory investigations were completely normal. The patient
died in the 9th day of hospitalization although peritoneal dial—
ysis was performed for his resistant acidosis. The results of his
autopsy revealed aortic atresia. The results of urine and serum
aminoascite tests and organic acid tests which were made to
rule out a possible metabolic disease were completely normal.
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soldan saga ge¢mekte ve sistemik vendz kan ile
karigsmaktadir. Ventrikiiler septum saglam oldugun-
da sag ventrikiildeki kan pulmoner artere atilip sis-
temik dolasim duktus arteriosus ile devam ederken,
ventrikiiler septal defekt ve kii¢iik ama patent bir
aort kapagi varliginda ise kan pulmoner arterle be-
raber kii¢iik olan sol ventrikiil ve aorta asendense
atilir. En belirgin hemodinamik bozukluklar, sis-
temik dolasim yetersizligi ve pulmoner vendz

hipertansiyondur. (1)

iki boyutlu ve Doppler ekokardiyografi ile
anjiyografiyc gerek kalmadan kesin tan: konula-
bilen hipoplastik sol kalp sendromunun te-
davisinde, destekleyici yaklagsimin yaninda intra-
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vendz prostaglandin E1 uygulamas1 vec balon atrial
septostomi uygulanmaktadir. Cerrahi tedavide ise
ii¢ asamali olarak uygulanan Norwood operasyonu
ve kalp transplantasyonu yapilmaktadir (2,3).

Bu yazida tedaviye direng¢li metabolik asidoz
bulgusu veren bir yenidogan aort atrezisi olgusu
sunulacaktir.

Olgu Sunumu

29 yasindaki annenin 4. gebeliginden yasayan
3. ¢ocuk olarak, Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi
Kadm-Dogum Klinigi'nde normal spontan vajinal
yol ile, son adet tarihine gore 38 haftalik olarak
2700 gr. agirliginda, 1 75' Apgart 7/9 olarak dogan
erkek bebek, intrauterin 7. ayda yapilan kordosen-
tezde Rh/rhuygunsuzlugunun saptanmasi ve direkt
(++++) bulunmast biizerine
servisine yatirildi. Yatis fizik in-

Coombs Tcsti'nin
yenidogan
celemesinde patoloji saptanmayan, arteriofemoral
nabizlar1 bilateral alinan, idrar ve biyokimya in-
celemeleri normal sinirlarda bulunan bebegin he-
moglobininin 13,6 gr/dl olmasi ve periferik yay-
masinda hemoliz bulgularinin goriilmesi {izerine
intravendz immunglobulin 500 mg/kg tek doz uygu-
landi. Serum indirekt bilurubin diizeyleri fototerapi
vc "exchange" sinirlarinin altinda seyreden bebegin
yatisinin 3. giliniinde takipne ve tasikardisinin ol-
masi, cilt renginde soluklugun goriilmesi iizerine
incelenen kan gazinda pH:6.8 , HCO0,: 4,2 mmol/L
ve baz agiginin -30,3 mmol/L bulunmasi nedeniyle
iki kez NaHCO-, defisit tedavisi uygulandi. Asidozu
diizelmeyen hastaya iki kez de "exchange" trans-
flizyon uygulandi, buna karsin genel durumu daha
da kotiilesen, periferik yaymasinda sepsis bulgular:
goriilen ve kan kiiltiirtinde staf. koagulaz (-) lireyen
hastaya intraveno6z sefotaksim 50 mg/kg/doz giinde
2 kez, amikasin 7,5 mg/kg/doz giinde 2 kez,
dopamin ve dobutamin 5 mikrogram/kg/dk gidecek
sekilde baslandi. Kan amonyak diizeyi 224,2
mcg/dl (normali 25-125), laktik asit diizeyi 26,18
mmol (normali 21) ve piriivik asit diizeyi 0,290
mmol (normali 0,1 i) bulunan hastanin idrar-kan
aminoasit ve idrar organik asit diizeyleri ise normal
bulundu.

Dogumunun 3. giiniinde idrar ¢ikimi azalan,
kan iire azotu 46 mg/dl, kreatinini ise 3,7 mg/dl'ye
kadar yiikselen bebegin giinliik total aldigr sivi
miktari, ¢ikardig: idrar miktarina 30 cc/kg sivi ek-
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lenerek ayarlandi. 10 mg/dl'yi bulan hipoglisemi-
lerinin olmas1 iizerine 2 cc/kg'dan %10'luk deks-
trozun intravendz puselenmesini izleyerek, sivisin-
daki glukoz miktart 7 mg/kg/dk gidecek sekilde
ayarlandi. Tedaviye diren¢li asidozunun devam
etmesi ve olasit metabolik artiklarin temizlenmesi

icin hastaya periton diyalizi ag¢ildi. Yatisinin 4.

Sekil 1A.

Sekil iB.

Hastanin hipoplazik aortasinin (IA) ve kalp disseke edildikten
sonra hipoplazik sol atriim ve sol ventrikilinin (IB)
gorinimi.
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glinii kardiyopulmoner arrest gelistiren hastaya
resiisitasyon uygulandi ve mekanik ventilasyona
gecildi. Kirkbir seans periton diyalizi uygulan-
masin1 izleyerek yatisinin 9. giinii tekrar kardiyo-
pulmoner arrest gelisti, ancak bu kez resiisitasyona
cevap vermeyen hasta eksitus kabul edildi. Bebegin
otopsi incelemesi hipoplastik sol kalp sendromu
endokardial fibroelastozis ile uyumlu bulundu.

(Sekil 1A ve IB)

Tartisma

Yaklasik 30 yil 6nce LEV tarafindan tanim-
lanan hipoplastik sol kalp sendromu ve bunun bir
komponenti olan aort atrezisi, hem otozomal resesif
hem de multifaktéricl gecis gdsteren ve kalbin sol
tarafinin yetersiz gelisimini de igeren bir grup bir-
biriyle baglantili anomaliden olusmaktadir.

Hastamiza benzer olarak olgular genellikle
miyadinda dogmakta ve %12 oraninda eckstrakar-
diak anomaliler dc konjenital kalp hastaligina eslik
edebilmektedir (4).

Klinik bulgulardan dispne, takipne, soguk ve
soluk bir cilt, parmak ug¢larinda siyanoz, burun
kanadi1 solunumu, subkostal ve interkostal ¢ekil-
meler ve akciger bazallerinde railer duyulabilir.
Otopsisinde ek bir anomali saptanmayan olgumuz-
da da ozellikle genel durumu kotiilestikten sonra
soluk bir cilt rengi, takipne ve interkostal retraksi-
yonlar gézlenmisti. Yine hastamizin son ddonemin-
de oldugu gibi karotis nabzi basta olmak {izere peri-

ferik nabizlarin alinmamasi 6nemli bir bulgudur.

Baglangigta tamamen normal olan kan gazlari,
duktusun kapanmasini izleyerek bozulabilir ve has-
tamizin laboratuvarinda da gordiigimiiz gibi hi-
poglisemi vc hiperkalecmi goriilebilir.

Tim organlarda, sistemik dolasim yetersiz-
ligine bagli iskemi bulgular1 goériiliir. Hastamizdaki
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amonyak, laktik asit ve pirlivik asit ylikseklik-

lerinin de karaciger iskemisine bagli oldugu
diisiiniilebilir. Hayatin ilk ayinda karaciger hasarina
yol agan baslica nedenlerden birinin de hipoplastik
sol kalp sendromu oldugu unutulmamalidir. Kalp
incelemesinde, hiperdinamik kalp atimlari, 2. kalp
sesinin tek duyulmasi , 1°-2° / 6° sistolik iliriim
gibi spesifik olmayan bulgular goriilebilecegi gibi,
hastamizda oldugu gibi kardiyak inceleme bulgu-

lar1 tamamen normal de olabilir.

EKG'de normal siniis ritmi vardir. Sag atrial
dilatasyon, az gelismis sol ventrikiil, sag ventrikiil
hipertrofisi vc koroner kanlanma iyi olmaz ise iske-
mi bulgular1 goriilebilir. Hastamizda oldugu gibi
E K G tamamen normal de olabilir.

Radyolojik olarak, hayatin ilk gilinlerinde kalp
biiyiikligi degisken olabilecegi gibi hastamizin
telekardiyografisinde oldugu gibi belirgin patoloji
icermeyebilir.

Bizim olgumuzdan g¢ikarilabilecek en Onemli

sonug; yenidoganda nedeni belirlenemeyen
metabolik asidozun, metabolik hastaliklar yaninda
kardiyak bir nedene de bagli olabilecegi unutulma-
mali, fizik inceleme, EK G ve telckardiyografi bul-
gular1 tamamen normal de olsa ekokardiyografi

mutlaka yapilmalidir.
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