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Sorunu belirle

« Semptomlari tanimla

— Takipne, ajitasyon, beslenme bozuklugu -
Kalp yetmezligi

— Slyanoz
— Sok



Sorunu belirle

« Semptomlari tanimla
— Solunum sikintisi olan pembe cocuk

Soldan saga sant, aort koarktasyonu,
aort stenozu

— Hafif solunum sikintisi olan siyanotik cocuk

Sagdan sola sant

— Soluk ve soktaki bebek

Cikim yolu obstruksiyonu



Slyanoz

« Slyanoz santral mi yoksa periferik mi?

« Kalp mi yoksa pulmoner patolojiden mi
kaynaklanmaktadir?

« Kardiyak ise pulmoner kan akimi artmis mi
azalmis mi?



Slyanoz
Silyanoz santral, i1zole, refrakter mi?

« Santral siyanoz : Dil,konjonktiva mor,Pa02<90

« Periferik siyanoz : Dil,konjonktiva pembe,Pa02>90,
ekstremiteler soguk, kapiller dolus zamani uzamis...

Kardiyak mi yoksa pulmoner patoloji mi?

02 testi

- Kardiyak ; Aglarken artar, solunum sikintisi +/-, EKG +/-
, CO2 normal, kalp muayenesi +++

* Pulmoner; Aglarken duzelebilir, solunum sikintisi +++,
EKG normal, CO2 retansiyonu, kalp muayenesi normal



Slyanoz

Hiperoksi testi

Normal cevap

pO2=80 = 21% 300 = 100%02

Pulmoner hastalik

BD

002=45 2 21% 150-200 - 100%
" veya duktusa bagiml SKH
002= 30 =2 21% 35 2 100%

Miks patolojiler

pO2=40 -221% 60-150 =-100%



Kardiyak ise
pulmoner kan akimi artmis mi azalmis mi?



Siyanotik dogumsal kalp hastaliklarinda pulmoner
damarlanmaya gore tanisal degerlendirme

Azalmis pulmoner damarlanma
Fallot tetrolojisi
Trikuspit kapak anomalileri
Trikuspid atrezisi
Ebstein anomalisi
Hipoplastik sag kalp
Pulmoner atrezi
Kritik pulmoner valvuler stenoz
Pulmoner stenozlu tek ventrikul

Cift cikish sag ventrikul (pulmoner stenozlu)



Siyanotik dogumsal kalp hastaliklarinda pulmoner
damarlanmaya gore tanisal degerlendirme

* Artmis pulmoner damarlanma
— Buyuk arter transpozisyonu

Total anormal pulmoner venoz donus
anomalisi

Trunkus arteriosus
Tek ventrikul (pulmoner stenozsuz)
Trikuspid atrezisi (Tip Ic)
* Normal pulmoner damarlanma
— Arterio-venoz pulmoner fistuller
— Sistemik vendz donus anomalisi



Olgu

32 yasindaki annenin 1. gebeliginden NSVY ile
3320 g agirliginda dogan erkek bebek,

dogumdan sonra 3. saatinde soluk, siyanotik ve
periferik dolasim bozuklugu bulgulari gosteriyor.

KC 4 cm palpable
Solunum hizi 64 ve cekilmeleri var
Dinlemekle ufurumu yok



Olgu

Foramen
QOvale



Olgu

Hemen PG infuzyonuna baslanmalidir
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T
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Fallot Tetralojisi

Siyanoz eforla ve aglama ile
pulmoner stenozun darlik
derecesine gore artar.

Bayilma “spell”, konvulsiyon ve
olume neden olabilir

Comak parmak ileri yaslarda

Oskultasyonda sistolik
ejeksiyon ufirumu, nabizlar
normal

V1 V6

Increased Partial obstruction
outflow in {stenosis) of right

aorta - . ventricular outflow
» ~  (to lungs) and
, pulmonary valve

b Ventricular
_septal defect

Thickened
right ventricle
(hypertrophy)



Hipoksik Bayilma “Spell”

» Norolojik komplikasyonlar ,konvulsiyon = olum

->Spell ajitasyonla karekterize tonik donemle baslar, sonra
aglama, siyanozun artmasi ve takikardi ile surer ve
bayiima...

—> hipotonik donem, gocugun yuzu gri ve soluk renkte,
polipne (metabolik asidoz), takikardi, dinlemede stenotik
sistolik ejeksiyon ufGrumunun kaybolmasi , hipotoni,
Inleme, dikkatin dagilimi ile karekterize tablo olusur.

« —>Duzelme donemi yavas, cocuk sakindir.

* Genellikle sabah uyanma doneminde, stresin arttiQi
hirginlik, ajitasyon ,agri, ates... = spell'i aktive eder.

« Siyanozun derecesinden bagimsiz olarak olusur.



Hipoksik Bayillma “Spell” tedavisi

1.Sakin ve endisesiz ortam
2.Acil ilk tedbir :“Fetal pozisyon™ =>onyukun arttirilmasi amaclanir
- moniterizasyon
3.02 tedavisi verilir
4.Damar yolu acllir
5. Sedasyon sagdlanir
Diazepam (Diazem) 0,1mg/kg,IV maksimal 0,3mg/kg (0,5mg/kg
IR)
Midazolam (Dormicum) : 0,05-0,3mg/kg, IV (IM, IN,IR )
Morfin Sulfat :0.05-0.1mg/kg IV (0,1-0,2mg/kg SC)
Ketamin (Ketalar) 0.5-1.0mg/kg 1V,(1-2 mg/kg SC)
Solunum durmasina hazirlikli olunmali



Hipoksik Bayillma “Spell” tedavisi

6. Volum yukleme tedavisi (10 cc/kg kolloid veya kristalloidler
tercih edilir) = Preload’u yukselterek dinamik obstruksiyon
azaltilabilir.

7. Metabolik asidoz varsa bikarbonat (1ImEq/kg)
8. Spesifik farmakolojik tedavi

Propranolol : 0.05-0.2mg/kg (total doz 1mg/kg ge¢memeli )
\Y,

Esmolol (Esmolol HCL) baslangi¢ bolus 0.5-1.0 mg/kg; surekli
infuzyon idame dozu 100-300 mcg/kg/min

Fenilefrin HCL
9. Uzamis ve agir durumlarda genel anestezi

10.Acil kardiyopulmoner By pass, ECMO veya acil cerrahi
mudahale



Olgu 1

» 23 yasindaki annenin birinci gebeliginden
36 haftalik olarak NSVY ile 10/10 apgarla
doguyor

» Postnatal 2. gununde genel durumu

bozulmaya basliyor, BUN/Cr orani
yukseliyor, periferik dolasimi bozuluyor



Olgu 1

*Sepsis

*Pnomoni

*KKH

*Metabolik hastalik




Olgu 1

pH:6,9

PIt:56000

Kalp hizi: 180-190

Kan Basinci 60/40 Perflzyon bozuk

3. Gun

Solunumu bozuluyor ve enttbe ediliyor
Abdominal distansiyonu var

Kalp hizi 190

Odem

Saturasyonu: %83-100

Multiple organ yetmezliginde




| Hypoplastic Left Heart Syndrome

Hypoplastic Left Heart

R. PULMONARY ARTERY €
y "J[:",t

DUCTUS ARTERIOSUS A /

L. PULMONARY ARTERY

HYPOPLASTIC ASCENDING AORTA

PULMONARY VALVE

L. VENTRICLE

R. VENTRICLE

CONGENITAL
AORTIC ATRESIA



Olgu 1

* Prostaglandin 0,2 mu /kg /dakika
baslaniyor



Duktus bagimli kalp hastaliklari

e Pulmoner atrezi (intakt ventrikuler
septum)

e TGA

e TrikUspit atrezisi

e Hipoplastik sol kalp
e Agir koarktasyon



Duktusa bagimh kalp hastaligindan
ne zaman suphelenelim ?

Ani basglayan siyanoz ve / veya hayatin ilk
haftalarinda kardiyovaskuler kollaps

Anormal kardiyavaskuler muayene
bulgulari: Orn:nabiz degisiklikleri,
diferansiye siyanoz, anormal S2

Oksijene, sivi tedavisine yetersiz yanit

Telede anormal kardiyak siluet, yasa
uygun olmayan EKG



Duktusa bagimh kalp
hastaligindan suphlenildiginde...
Entube et, damar yolunu ag, sepsisi ekarte
et ve transporta hazirla

Prostaglandin E infuzyonuna basla 0,05-
0,1 mpu /kg /dakika

Prostaglandin verilmesiyle 15 dakika
icinde klinik duzelme baslayacaktir



*** Yasamin ilk haftasinda perfuzyon
azalmasi, hipotansiyon ya da asidoz
gorulmesi durumunda PGE1’i dusun



Olgu 2

30 yasindaki annenin 2. gebeliginden NSVY ile
dogan 2 haftalik kiz bebek

Antenatal oykusunde patoloji yok
Fetal ekokardiyografisi normal
Dogum agirligi 3375 g

2 gundur olan beslenmede bozulma, kusma,
hizli nefes alma yakinmalari var.

Ates yok, ishal yok. Idar miktarinda azalma var

3 yasindaki kardesi de USYE nedeniyle evde
hasta yatiyor



Olgu 2.... devam

 Fizik iIncelemede:

— Peroral siyanozu var, hiriltili, takipneik ve
cekilmeleri var

— Tasikardik, Femoral nabizlar pozitif
— Karaciger 3 cm palpable

— Ekstremiteleri soguk ve kapiller dolum zamani
3 sn



Olgu 2... devam

DILEK VE SIKAYET KUTUSU | =
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* Ne dusunursunuz ?

| GOROSLERNIZ BIZiM iGiN DESERLIDIR
/o 5 &0

*KKH

*Kalp yetmezligi
*Aritmi

*Sepsis

*Pnomoni
*Metabolik hastalik




Olgu 2....devam

Vital bulgular:
— Ates: 36,2
— Solunum hizi: 80
— Kalp hizi: 274

......................................................................................................................................................................................................................................................................................................................................

THE 5 B By B BRI RE
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Olgu 2...devam

 Laboratuvar:

— Kan gazi: pH:7,2 p02:35, pC0O2:49,
Bikarbonat: 13

— Beyaz kure: 14800
—Hb: 11,5
— Na: 135, K:6,6 BUN:5,5 Cr: 2,1



Olgu 2... devam

?




Olgu 2... devam

« Stabil hastalarda:
— Vagal manevralar

— Adenozin
« > 50 kg ise 6 mg puse ardindan 12 mg puse

* Prematur infantlarda apne yapabilir, astimlilarda
bronkospazma dikkat

— 2 yasindan buyuk cocuklarda Verapamil kullanilabilir.

« Stabil olmayan hastalarda:
— Kardiyoversiyon 0,5-1 joul /kg

» Asidoz ve hipoksi varliginda ise yaramaz
— Amiodaron ya da overdrive pacing denenebilir



Olgu 3

15 yasinda erkek hasta

Kartopu savasi yaparken kar topuyla vurulunca
yere dusuyor.

Arkadasglari onun rol yaptigini saniyor

Ancak yanina gittiklerinde, nefes almadigini, mor
oldugunu fark ediyorlar

2 dakika sonra soluk almaya basliyor ve rengi
duzeliyor

Kendine geldikten sonra “Gozlerinin karardigini”
ve sonrasinda bir sey hatirlamadigini soyluyor



Olgu 3... devam

» Oyklistinden daha 6nce de biri iskambil
kagidi oynarken, digeri de gece
banyodayken iki kez daha bayildig!
ogreniliyor.

* Fizik muayenesi normal, llac kullanma
oykusu yok

« Saglikli 3 kardesi var, annenin MVPsi var
ve babalari 39 yasinda aniden olmus



Olgu 3... devam

* Ne dusunursunuz ?

*Hipertrofik
kardiyomiyopati

*Uzun QT sendromu

*Miyokard infarktlst ve
aritmi

*Miyokardit
Dilate kardiyomiyopati

*Brugada sendromu



Olgu 3... devam




Olgu 3... devam

* Adolesanlarin % 20-50si en az bir atak
gecirirler
— Cogu benigndir
« Patofizyoloj
— Vaskuler
— Ortostatik, hipovolemik
— neurally mediated
— Kardiyak



Olgu 3... devam

« Kardiyak senkop
— Disritmiler
» Tasi
 Bradi
— Cikis yolu obstruksiyonlar

— Miyokardiyal disfonksiyon



Olgu 3... devam

* Ani kardiyak olum
— Etyoloji

* Miyokarditler
« Kardiyomiyopati (Hipertrofik)
« Siyanotik ya da non siyanotik konjenital kalp hastaliklari
» Konjenital AV tam blok
« WPW
 Uzun QT Sendromu
« Marfan sendromu
« Koroner arter hastaligi
« Anormal koroner arterler



Olgu 3... devam

* Risk faktorleri

— Alilede kalp hastaligi oykusu

— Alilede ani olum ya da saqgirlik oykusu

— Sik tekrarlama

— Biling kaybinin uzun surmesi

— Eslik eden gogus agrisi ya da carpinti

— Kardiyak ileti sistemini etkileyen ilag kullanimi




* Dikkat

Olgu 3..

Brugada sendromu

. devam
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Diagnostic Criteria for Brugada Syndrome (From 15! Consensus Document) ST-Segment Abnormalities in Leads V1-V3

Type 1 Type 2 Type 3
J-point =2 mm =2 mm =2mm
T-wave Negative Positive or biphasic Positive
ST-T configuration Coved type Saddleback Saddleback
ST segment (terminal portion) Gradually descending Elevated =1 mm Elevated < 1 mm

1 mm = 0.1 mV, the terminal portion of the ST segment refers to the latter half of the ST segment. From Wilde et al.3 with permission.



Olgu 3... devam

 Tedavi:
— Beta blokerler

— Sol servikothorasik gangliyoektomi
— Alle egitimi:

« Semptomlar

* Resussitasyon
— Hasta egitimi

« Stressiz yasam

* Yuksek sesli ortamlardan kaginma

* Yarismali spor yasak
« QT mesafesini uzatan ilaclara dikkat






