Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

Hasta Bilgilendirme Serisi — Bilmeniz ve sormaniz gerekenler

Bu brosiir Hipoplastik Sol Kalp Sendromu’nun ne oldugunu, nedenlerini ve teshisin
sizin, bebeginizin ve aileniz i¢in sonuglarini anlamaniza yardimci olmayi

amaclamaktadir.

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu Nedir?
Hipoplastik Sol Kalp Sendromu, kalbin sol tarafinin kritik derecede az gelismis olmasi ve
kalpten vucuda kan akisini destekleyememesine neden olan karmasik ve nadir gorulen bir

konjenital (dogustan) kalp rahatsizligidir.

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu Nasil Meydana Gelir?

Hipoplastik Sol Kalp Sendromunun etiyolojisi belirsizdir ve ¢ok faktérli oldugu
dusunulmektedir. Nadir gorulen bir durumdur ve 1000 canli dogumda 0,1 ile 0,25 oraninda
gorulur. Bazi bebeklerin genlerinde veya kromozomlarinda degisiklikler olur ancak ¢ogu
durumda net bir neden olmaksizin sans eseri ortaya c¢ikar. Hipoplastik Sol Kalp Sendromlu

bebeklerin Ugte birinden azinda diger organlarda sorunlar olur.

Kromozomlar Hipoplastik Sol Kalp Sendromu ile Nasil iliskilidir?

Kromozomlar genetik bilgilerimizin gcogunun saklandigi yerdir. Genellikle bunlardan 46 tanesi
ciftler halinde eslestirilmistir: 23' bir ebeveynden, 23'0 diger ebeveynden gelir. Ornegin, Down
sendromlu kisilerde fazladan 21. kromozom vardir. Bu bebeklerde yaygin olarak gorilen iligkili
kromozomal anormallikler Turner sendromu, trizomi 13 ve trizomi 18'dir. Kromozomal
anormallikler disinda Noonan sendromu, Smith-Lemli-Opitz sendromu, Holt-Oram sendromu

dahil olmak Uzere birden fazla genetik sendrom bildiriimigtir.

Daha Fazla Test Yaptirmali Miyim?
Bircok kadin bebegdin durumu hakkinda daha fazla bilgi edinmek igin daha fazla test yaptirmayi
tercih edecektir. Mevcut testler nerede oldugunuza baghdir. Sorulacak testler sunlari igerir:

e Kromozom sayisindaki sorunlari ve kromozomlardaki bazi sorunlari aramak igin

amniyosentez. Bu, fetlsu ¢evreleyen amniyotik sividan az miktarda alinmasiyla yapilir.

e iliskili genetik sendromlari aramak igin genetik test.
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e Diger organlardaki iligkili sorunlari digslamak igin detayli fetal ultrasonografi.
e Fetal ekokardiyografi - gebelik sirasinda bebegin kalbinin, kalbin yapilarindan

"yankilanan" ses dalgalarini kullanan 6zel bir ultrasonu.

Gebelik Sirasinda Dikkat Edilmesi Gerekenler Nelerdir?

Hipoplastik Sol Kalp Sendromlu bebekler gebelik sirasinda bazi sorunlar yasama riski
altindadir. Bu nedenle ¢ogu uzman, kalp fonksiyonundaki bozulma zamanla ilerleyebilecegi
veya bebekler hamilelik sirasinda bluyume bozuklugu riski altinda olabilecegi i¢in her 4 ile 6
haftada bir duzenli ultrason muayenesi Onerecektir. Hipoplastik Sol Kalp Sendromlu bazi
bebeklerde, secilmis vakalarda rahim ici tedavi mumkin olabilir, kalbin sol tarafinin buyumesini
destekleyebilir veya gelismekte olan akciger damarlarina ytuksek basinci ve hasari onleyebilir

ve sonucu iyilestirebilir.

Dogduktan Sonra Bebegim igin Bu Hastalik Ne Anlama Geliyor?

Hipoplastik Sol Kalp Sendromlu bebekler, kalpteki normal acikliklar (patent duktus arteriosus
ve patent foramen ovale) henlz kapanmamisken hayatlarinin ilk birka¢ gininde sorun
yasamayabilirler; ancak bu acikliklar kapandiktan sonra mavimsi cilt rengi, zayif nabiz ve
solunum sorunlari gibi belirtiler hizla geligir. Nabiz oksimetresi, bir bebegin kanindaki oksijen
miktarini belirlemek igin basit bir yatak basi testidir ve dugsuk oksijen seviyeleri, herhangi bir

semptom gostermeden 6nce Hipoplastik Sol Kalp Sendromunun bir isareti olabilir.

Bir doktor bu belirtileri bulabilir veya kalp UfurimG duyabilir (anormal kan akisindan
kaynaklanan anormal bir ses). Bu belirtiler mevcutsa, saglik hizmeti saglayicisi tani koymak
icin ekokardiyogram veya daha fazla test isteyebilir. Ekokardiyografi ayrica ¢ocugun sagligini

zaman iginde takip etmek icin de faydalidir.

Kromozomlarindaki bilgilerde bozukluk olan ve Hipoplastik Sol Kalp Sendromu olan bebekler

dogduktan sonra daha da fazla sorun yasayabilir. Bu, genetik bozuklugun dogasina bagl

olacaktir.
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Hipoplastik Sol Kalp Sendromu ile ilgili bazi saglik sorunlari igin ilaglar, beslenme ve ameliyat
gibi tedaviler vardir. Dogumdan kisa bir slre sonra, organlara kan akisini artirmak ve kalbin
kiguk sol tarafini baypas etmek icin birden fazla ameliyat (belirli bir sirayla) yapilmasi gerekir.
Bu ameliyatlar Hipoplastik Sol Kalp Sendromunu iyilestirmez, ancak kalp fonksiyonunu geri

kazandirmaya ve bebegin organlarina kan pompalamaya c¢alisir.

Hipoplastik Sol Kalp Sendromu tanisi olan ve hayatta kalan bebekler buylduklerinde hayat
boyu sorunlar yasayabilirler. Bir kardiyolog tarafindan duzenli olarak takip edilmeleri
gerekecektir. Sendrom ¢ok karmasiksa veya kalp zayiflarsa, kalp nakli gerekebilir. Kalp nakli
olan bebekler, vucutlarinin yeni kalbi reddetmesini dnlemek icin hayatlarinin geri kalaninda

ilaclara ihtiya¢ duyacaktir.

Aslinda, kurtulan bebeklerin birgogu cok gesitli nérogelisimsel zorluklarla karsi kargiyadir.
Dogumdan sonraki ilk yil icinde kalp ameliyati gegiren c¢ocuklar hayatlarinin ilerleyen
donemlerinde gelisimsel, 6grenme ve davranigsal sorunlar agisindan daha yuksek risk
altindadir. Bu ¢ocuklarda nérogelisimi etkileyebilecek ¢ok sayida faktor vardir; bunlara iligkili

norolojik anomaliler, genetik durumlar ve cerrahi teknikler dahildir.

Tekrarlar mi?
Hipoplastik Sol Kalp Sendromunu agiklayacak genetic bir neden bulunmazsa, bunun tekrar
olma riski ¢ok dusuktlr. Genetik bir neden varsa, bu riski belirleyecektir ve bir genetik

uzmanina danismak bunu ¢ézmeye yardimci olabilir.

Ailede Hipoplastik Sol Kalp Sendromlu bir gocuk varsa, benzer bir rahatsizliga sahip bagka bir

bebek sahibi olma riski daha yiksektir (gelecekteki gebeliklerde tekrarlama riski, %2-4 olarak

tahmin edilmektedir) ancak etkilenen iki gocugu olan ailelerde risk %25'e ¢ikar.
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Baska Hangi Sorulari Sormaliyim?

Bu ciddi bir Hipoplastik Sol Kalp Sendromu gibi gortintiyor mu?

Ultrason muayeneleri ne siklikla yapilacak?

Gebelik sirasinda ameliyat mamkan mu?

Bebegim rahim icinde ameliyattan faydalanabilir mi?

Nerede dogum yapmaliyim?

Bebek dogduktan sonra en iyi bakimi nerede alacak?

Bebegim dogdugunda ona yardimci olacak doktor ekibiyle dnceden gorusebilir
miyim?
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