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OZET

Dogumsal Kalp Hastalif1 ve Biiyiime Geriligi Arasindaki fligkinin Aragtiriimas:
Dr. Bumin Nuri Diindar

Dogumsal kalp hastalifi(DKH) bulunan ¢ocuklarda biiyiime geriliginin sik g6riildiigii bilinmektedir. Bunu
agiklamada; beslenme yetersizlifiartous enerji  gercksinimi hipoksikullandlan ilaglar,sik  gegirilen
enfeksiyonlar ve malabsorbsiyon gibi bircok etken goz Oniinde bulundurulmahdir.Son yillarda yapilan
galigmalarda, bitytimenin nutrisyonel ve endokrin faktdrler aras1 karmagik iligkiler sonucu oldugu ve beslenme
bozukluklarinda endokrin faktdrlerin de etkilendiBi gosterilmistir.

DKH ve bityiime geriligi aras! iligkiyi aragtirmak i¢in DKH tanis1 almug, yag ortalamas: 4.06 :l: 3.38(0.07-12),
29(%36) siyanotik(13’ii fallot tetralojisi , 16’s1 kompleks siyanotik) ve 51(%64) asiyanotik(33’ii soldan saga
santly , 18°i obstriktif tip lezyonlu) toplam 80 hastanin bilylimeleri nutrisyonel ve endokrin parametrelerle
degerlendirildi. Tiim hastalann viicut agirhiklari(va) ,boylar,triseps bolgesinden deri kiviim kalinliklan(TSF)
ve kol cevreleriMAC) dlgiilerek hepsinin standart deviasyon skorlarn(SDS) ve 3 ginlik diyet alim
Oykiilerinden ortalama giinliik kalori ve protein alim oranlar hesaplandi. Ayrica anne egitim durumlari,son 1
yilda gegirilen ortalama alt solunum yolu enfeksiyonu(ASYE) sayilan belirlendi.Olgular hastalik siddetlerine
gore orta siddetli ve siddetli, vasa gbre boy ve boya gore agirlik oranlarn ileTSF ve MAC #6lgiimleri kullanilarak
nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel yetersiz ve ek olarak nutrisyonel yetersiz hastalar Waterlow siniflamasina
gore;akut kronik ve kronik zeminde akut beslenme yetersizlidi olarak simflandirnildi. Tiim olgularin kateter-
anjiografi swrasinda ahnan kanlan ¢ahgilarak; hemogram,serum elektrolitlerikaraciger fonksiyon
testleri,siyanotik hastalar igin oksijen saturasyonlan,serum ¢inko diizeyleri,iroid fonksiyon testleri,Insulin-like
growth factor-1(JGF-I) ve IGF-I baglayic1 protein- 3 (IGFBP-3 )serum diizeyleri elde edildi. Ayrica biiyiimesi
normal ve nutrisyonel yetersizlik saptanmayan benzer yag grubundan 20 olgn IGF-I ve IGFBP-3 igin kontrol
grubu olarak ¢alismaya alindi.

Siyanotik ve asiyanotik olgular hem va hem de boy y6niinden etkilenmis bulunurken,aralarinda anlamh fark
saptanmadi( p>0.05) ancak, siyan(;tik olgular &zellikle va’lan agisindan asiyanotik olgnilara gore biraz daha
geri bulundu. Iki grupta da va SDS ile boy SDS’leri arasinda anlamh fark saptanmadi  ( sirastyla; va SDS’leri
-1.46 + 0.85 ve -1.11 % 1.39, ; boy SDS’leri ise -1.16 £ 1.29 ve -1.05 + 1.21 ) Tiim hastalarin 43°i(%54)
nutrisyonel yetersiz olarak degerlendirilirken;bunlann 22’sini (%51) 0-2 yasg arasi olgular olugturuyordu.
Siyanotik hastalarda nutrisyonel yetersizlik oram asiyanotik hastalara gore daha yiiksekti.( %72.5 ve %43.2,
p<0.001)Ancak bu iki grubun kalori ve protein oranlan arasinda fark yoktu(p>0.05).Hastalik cinslerine goére
ise; en fazla nutrisyonel yetersizlik kompleks siyanotik grupta(%75) ve daha sonra sirastyla TOF,soldan saga
santh ve obstriiktif tip lezyonlu olgularda saptandi(%69,%51.5 ve %27.6). Bunlardan ilk 3 grupta hastalif Sid-

detli olgularda orta siddetli olgulara gére daha fazla nutrisyonel yetersiz hasta oram saptanirken, siddetli ve
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orta siddetli gruplar arast kalori ve protein alim oranlan arasinda fark yoktu(p>0.05). Nutrisyonel yetersiz has-
talarin ortalama kalori ve protein alim oranlar;kalori agisindan daha belirgin olmak fizere, nutrisyonel yeterli
hastalara gére belirgin olarak diisiik bulundu.(kalori;%78.6 + 14.1 ve 94.3 + 11.7, p<0.05 ve protein; %86.8 +
11.8 ve 98.8 9.2, p<0.05).Kalori ve protcin alim oranlan ile hem va hem de boy arasinda pozitif iligki
saptandi, Nutrisyonel yetersiz grubun ortalama serum g¢inko diizeyi nutrisyonel yeterli gruba gore anlamli
olarak diiglik bulunurken (sirastyla;83.3 £ 26.1 ve 98 + 22.5, p<0.05), ortalama IGF-I ve IGFBP-3 diizeyleri ise
hem nutrisyonel yeterli hem de kontrol grubuna gbre anlamh olarak diigiikk bulundu (sirasiyla;IGF-1 ;50.4 &
22.8 , 91.6 £ 33,107 + 19.7 p<0.005 ve IGFBP-3;1530 + 874,3113 * 1055,3312 + 409 p<0.005).IGF-I ve
IGFBP-3’le  hastalanmizin;va(sirastyla;r=0.647,p=0.0001;r=0.679,p=0.0001),boy  (r=0.384, p=0.0004;
r=0.518,p=0.0001), TSF(sirastyla;r=0.340,p=0.002;r=0.415,p=0.0001), MAC ( swrastyla; r=0.502 ,p=0.0001;
1=0.506,p=0.001) ve alnan kalori  (strasiyla; 1=0.478,p=0.0001; r=0.398, p=0.0002) ve siyanotik
hastalardaki oksijen saturasyonu ile (sirasiyla;r=0.368,p=0.048;r=0.42,p=0.023) pozitif iliski saptandi IGF-I
alman protein oram  ile de iligkili bulunurken(r=0.359,p=0.001;r=0.312,p=0.0061);IGFBP-3"le alinan protein
oram arasinda iligki saptanamadi.Nutrisyonel yeterli siyanotik hastalarin ortalama IGF-I diizeyleri kontrol
grubuna gore anlamh diigiik saptandi (sirasiyla; 85+30.2 ve 107+19.7, p<0.05).Nutrisyonel yetersiz hastalar
suflan- dinldiginda;siyanotik hastalarda akut(%47.6),asiyanotik hastalarda ise kronik zeminde akut(%50)
beslenme yeterszliginin daha sik oldugu goriildii. IGF-I ve IGFBP-3 en diisiik olarak kronik zeminde akut
beslenme yetersizlifi olan hastalarda saptandiBeslenme yetersizligi tiplerine gére IGF-I degerleri arasinda
anlaml fark bulunmazken;IGFBP-3 degerleri arasimda fark saptandi(p<0.005).

Sonug olarak;DKH’da biiyiime geriligi bityik 6lciide yetersiz alim ile beraber, 6zellikle hastalik siddeti fazla
olanlarda ve siyanofik olgularda artnug ihtiyaca bagh bulunmugtur DKH’da bilyiime geriligi ile IGF-I ve
IGFBP-3 arast yakin iligki saptanmigtir.Siyanotik hastalarda biiyiime geriligi ve nutrisyonel yetersizlik daha
yiiksck oranda bulunmugtur ve hipoksi bu hastalarda bityiimeyi etkileyen en énemli faktdrlerden biri olarak
gozitkkmekte, bitylik olastlikla bu etkisini IGF-I ve IGFBP-3’ii etkileyerek yapmaktadir DKH’daki beslenme
yetersizlikleri tipleri ile IGFBP-3 arasinda yakun iligki saptanmstir,

Anahtar Kelimeler:Dogumsal kalp hastahf, bityiime geriligi, nutrisyonel yetersizlik, IGF-LIGFBP-3

vill



ABSTRACT

Investigation of the Relationship Between Growth Retardation and Congenital Heart Disease
Dr.Bumin Nuri Diindar

Growth retardation is a well recognised complication of congenital heart disease(CHD). Several possible
explanations for this complication have been suggested; insufficient intake of nutritients, increased energy
requirement, hypoxia, cardiac drugs, frequent respiratory infections and malabsorption. Recently,
investigators have been demonstrated that nutritional and endocrine factors have a complex relationship
in the growth of children and endocrine status is effected by the nutritional factors.

We evaluated 80 patient with CHD,[ mean age 4.06 + 3.38 (0.07-12), 29 (36%) cyanotic (13 tetralogy of
fallot , 16 complex cyanotic ) and 51 ( 64%) acyanotic (33 left to right shunt , 18 obstructive type )] to
estimate growth of patients in relation to nutritional and endocrine factors. Body weight and height, triceps
skinfold (TSF) and mid arm circumference (MAC) measurements were made in all patients and standart
deviation scores (SDS) were calculated. Also, three days dietary history was analysed and, ratios of calorie
and protein intake/expected values were calculated. In addition, frequency of lower respiratory infection
throughout one year and mother’s educational status were recorded. Cyanotic and acyanotic patients were
classified as moderate and severe according to severity of disease. All patients were classified according to
nutritional state; nutritionally sufficient and nutritionally insufficient using height for age and weight for
height ratios,and also TSF and MAC values for each patient. In addition; nutritionally insufficient patients
were seperated into three groups according to Waterlow’s classification (wasted, stunded and wasted
+stunded ).Bood samples were obtained during catheter-angiography and complete blood count, serum
clectrolytes, liver function tests, oxygen saturations (for cyanotic patients), serum zinc levels, thyroid
function tests ,Insulin-like growth factor I(IGF-I) and IGF-I binding protein 3 (IGFBP3) levels were
measured. A control group of 20 well-nourished children in the similar age were formed in order to
compare the values of IGF-T and IGFBP-3 between control and study groups.

Cyanotic and acyanotic patients showed marked retardation in both weight and height, but there was no
significant difference between weight and height among two groups (p>0.05). In two groups, there were not
significant differences between weight and length within each group (weight SDS -1.46 +0.85 and -1.11
*+ 1.39, p>0.05; height SDS  -1.16 £ 1.29 and -1.05 £ 1.21, respectively, p>0.05). Complex cyanotic
patients were more severely retarded in weight (weight SDS -1.69 + 0.71, height SDS -1.14 + 1.04,p<0.05)
and obstructive type patients had the least retardation in both weight and height (weight SDS -0.41 + 0.99,
height SDS -0.75 + 0.89).According to nutritional classification of 80 cyanotic and acyanotic patients; 43
(%54) of patients were nutritionally insufficient. The ratio nutritionally insufficient patients was high in
cyanotic group ( 72.5% in cyanotic and 43.2% in acyanotic, p<0.001). However, we could not determine
any difference in intake of caloric and protein between two groups (p>0.05). When we evaluated
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the patients according to the severity of disease, a high ratio of nmtritionally insufficient children were
determined in severe disease groups compared with moderate disease groups in TOF, complex cyanotic and
left to right shunt groups (p<0.05). But, Intake of calori and protein ratio between moderate and severe
discase groups was not different . However, we determined that nutritionally insufficient patients were
taking much less calorie and protein compared with the nutritionally sufficient patients. (calorie; 78.6% +
14.1 and 94.3% =+ 11.7, p<0.05 ve protein; 86.8% + 11.8 and 98.8% 9.2, respectively, p<0.05).Also,there
was a positive correlation between intake of calorie and protein and both weight and height. We found low
serum zinc concentration m nutritionally insufficient group ( 83.3 £ 26.1 and 98 £ 22.5, p<0.05). IGF-I
and IGFBP-3 values were lower in nutritionally insufficient group than in both nutritionally sufficient and
controt groups. (IGF-I; 50.4 +22.8 , 91.6 + 33 and 107 + 19.7; p<0.005 and IGFBP-3;1530 + 874 , 3133 &
1055 and 3312 + 409; p<0.005, respectively) There was a positive correlation between IGF-I with IGFBP3
and weight (r=0.647,p=0.0001 and r=0.679,p=0.0001,respectively), and length (0r=0.384,p=0.0004 and
r=0.518,p=0.0001), TSF( r=0.340,p=0.002 and r=0.415,p=0.0001, respectively), MAC( r=0.502,p=0.0001
and r=0.506,p=0.001, respectively) and intake of calorie ratio ( r=0.478,p=0.0001 and r=0.398, p=0.0002,
respectively), and oxygen saturation for cyanotic patients ( r=0.36,p=0.048 and r=0.42,p=023, respectively)
We also determined a positive correlation between IGF-] and intake of protein ratio  ( r=0.359,p=0.001),
but this was not true for IGFBP-3. When we considered IGF-I levels, nutritionally sufficient cyanotic
patients, had significantly low levels to compared with the control group ( 85.5 + 30.2 and 107 % 19.7,
p<0.05, respectively ). When we classified nutritionally insufficient patients according to Waterlow’s
classification, a high ratio of wasted and wasted + stunded patients were determined in cyanotic (47.6 %)
and acyanotic ( 50 %) groups, respectively. The lowest concentrations of IGF-I and IGFBP-3 were found in
wasted + stunded patients. There was a significant difference in IGFBP-3 levels (p<0.005) but not in IGF-I
among the three malnutrition types.

In conclusion, we found that insufficent intake of nutritients (especialy in intake of calori), and increased
energy requirement (especialy in severe disease and cyanotic patients) lead to growth failure in CHD.There
is a strong relationship between IGF-I with IGFBP-3 levels and growth failure in CHD . Hypoxia is
another important factor that effect the growth of cyanotic patients and, probably effect IGF-I and IGFBP-3
levels. In addition, we determined a relation in between IGFBP-3 levels and malnutrition types in CHD.
Key Words: Congenital Heart Disease, Growth Retardation, Nutritionally Insufficient, IGF-I, IGFBP-3.



01. GIiRIS

Cocugun saglikli oldugunu gosteren en oOnemli dlgiit yasma uygun bir biiyiime
gostermesidir (1). Biiyiime; genetik, potansiyel ve bunu etkileyen gevresel faktorlere
bagli olmakla birlikte, yeterli ve dengeli beslenme biiytimeyi etkileyen en 6nemli
faktordir (2).

Cocuklarda goriilen kronik bobrek hastaliklari, kronik akcifer hastaliklari, nérolojik
hastaliklar ve dogumsal kalp hastaliklani (DKH) gibi kronik hastaliklarin hepsi, degisik
mekanizmalarla beslenme bozukluguna yol agarak, sikhkla malnutrisyona ve bunun
sonucunda da biiyiime geriligine neden olmaktadirlar (3,4).

Son yillarda yapilan c¢alismalar, kronik  hastalikli ¢ocuklarda biiyiime bozuklugunun
nutrisyonel ve endokrin faktorler aras: karmagik iliskiler sonucu oldugunu gostermektedir
(5-11).

Kronik ve ciddi hastalifi olan ¢ocuklanin tedavilerinde son zamanlarda saglanan
gelismeler; bu hastalarin mortalitelerini azaltmus ve yagsam strelerinin uzamasim
saglamistir. Bunun sonucu olarak, bu hastalarda siklikla gériilen malnutrisyon ve biiyiime
geriliginin tam ve tedavisi; bu hastalarin prognozunda ve yasam standartlannin
artmasinda daha biiyiik 6nem kazanmustir (12-14).

Cocuklarda goriilen kronik hastaliklar grubunun onemli bir kismimi dogumsal kalp
hastaliklan olugturmaktadir. DKH ile biiytime geriligi aras: yakm iliski uzun yillardan
beri bilinmektedir (4,15,16) ve bu iligkinin nedenlerine yonelik pek ¢ok aragtirma
yapilmig,ancak bunlarin sonucunda farkli gorisler ortaya atdmustir.Baslica; nutrisyonel
alim azligyartmis enerji ihtiyac,sik gegirilen enfeksiyonlar, hipoksi,malabsorbsiyon ve bu
hastalarin sik¢a kullandiklari kalp glikozidleri ve ditretikler gibi ilaglar bu iliskide

suglanan etkenler olarak goze garpmaktadirlar.



02.AMAGC

Bu ¢aligmada; DKH tanist almig bir grup hastanm biiylimelerinin nutrisyonel ve endokrin
parametrelerle degerlendirilerek, DKH’da sikga goriilen biiyiime geriliine neden olan
etkenlerin belirlenmesi ve DKH’l1 hastalarda biyiime geriligi ve beslenme bozuklugu ile
insulin benzeri buytme faktorii-1 (IGF-I) ve onun tagiyic proteini olan insulin benzeri
biiyiime faktorii baglayici protein -3 (IGFBP-3) arasindaki iligkinin arastiilmas:

amagclanmugtir,



03 .GENEL BILGILER

03.01. Dogumsal Kalp Hastaliklarina Genel Bakis

. 03.01.01. Insidans ve Etyoloji

DKH 1000 canhi dogumun 6-8’inde gorilen ¢ocukluk yas grubunun O6neml
hastaliklarindandir (17). Etyolojisi hala tam bilinmemektedir. Etyolojide genetik faktérler
6nem kazanmaktadir. Akraba evlilikleri ve kardesinde hastalik dykiisii olanlarda insidans
%2-6’ya kadar ¢ikmaktadir. DKH’nin %3’iinde tek gen defekti bulunan Marfan
Sendromu, Noonan Sendromu gibi hastaliklar saptanougtir. Trizomi 18’in %90’dan
fazlasinda, trizomi 21’lerin %50’sinde, Tumer Sendromunun %40’mda DKH
tanimlanmugtir (18-20).

Aynica annede diabetes mellitus ,sistemik lupus eritamatosus gibi hastaliklar ve annenin
ethanol, antikonviilsan vb ilag kullammu gibi maternal etkenler de etyolojide énemlidir
2.

03.01.02. DKH Siniflamasi

DKH’1n baglica asiyanotik ve siyanotik olmak iizere iki gruba ayirmak miimkiindir (21~
23).

03.01.02.01. Asiyanotik DKH

a) Soldan saga gantli asiyanotik DKH: Atrial septal defekt (ASD),vetrikiiler septal defekt
(VSD),atrio-ventrikiiller septal defekt( AVSD) ve patent duktus arteriosus (PDA)
sayilabilir ve siklikla siddetlerine gore kalp yetersizligine neden olurlar.

Hastalik siddetinde, pulmoner akimin(Qp) sistemik akima(Qs) oramyla (Qp/Qs) saptanan
santin biiytikligii 6nemlidir ve kateter-anjiografi sonrasinda; Qp: O2 kontenti(kalp hizina
gore)/(pulmoner ven O2 saturasyonu-pulmoner arter O2 saturasyonu)xHemoglobin, Qs:
O2 kontenti(kalp hzina gore)/(aorta O2 saturasyonu- miks vendz O2 saturasyonu) x
Hemoglobin formiilleriyle hesaplanr.

b) Obstruktif tip lezyonlar: Normal kan akimina engel olusturan pulmoner stenoz(PS),
aort stenozu(AS) ve aort koarktasyonu(AK) bu gruptan olan hastalik cinsleridir.

Daha az siklikla goriilen ve ventrikiile girisi engelleyen trikiispit stenoz, mitral stenoz ve
cortriatriatum da bu grup i¢indedir. Hastalik siddetinde darligin siddetine bagli olusan



basing gradienti Onemli olmakta ,ekokardiografi ve kateter-anjiografi yardim ile
belirlenmektedir.

03.01.02.02. Siyanotik DKH .

a) Pulmoner akim diigiik olanlar: Fallot tetralojisi (TOF), pulmoner atrezi(PA), trikiispit
atrezi,¢ift ¢cikimh sag ventrikiil(DORYV), total anormal pulmoner vendz doniis anomalisi
(TAPVD) (obstriiksiyonla beraber).

b) Pulmoner akim yiiksek olanlar: Biiyiik arter transpozisyonu (BAT), tek ventrikiil(TV),
trunkus arteriozus, TAPVD (obstriiksiyon olmadan) sayilabilir.

Hastalik siddetinin degerlendirilmesinde, kateter-anjiografi sirasinda;TOF’lu hastalarda,
sag ve sol pulmoner arterlerin bifurkasiyosundan 1 cm sonraki genigligi / torasik aorta
¢ap1 olgtimiinden elde edilen Mc Goon oram ve diger kompleks siyanotikli hastalarda O2

saturasyonu degerleri 6nemlidir.

03.02. DKH ve Bilyiime Geriligi
03.02.01. Biiyiimenin Tanim ve Biiyiimeyi Etkileyen Faktorler

Biyiime viicut hacmi ve kiitlesinin artmasi demektir (24). Cocukta saglik durumunu
bozan i¢ ve dig etmenler buytimeyi de bozarlar. Kisinin genetik olarak belirlenen kiitleye
ulagabilmesi; beslenme, doku oksijenlenmesi, ortam pH’si, kemik yapisi, hormonal
faktorler gibi bir gok etkene baghidir (25).

Patolojik etkenlerin etkisi, gocuk ne kadar kiigiikse o kadar belirgin olmaktadir (24).
Intrauterin bityiimede prenatal ve genetik faktorler etkili olurken; ozellikle biiylimenin
hizli oldugu ilk iki yasta yeterli ve dengeli beslenme en onemli faktor olarak géze
carpmaktadir (26). Puberte doneminde ise endokrin faktorler bilyilkk 6nem
kazanmaktadirlar (27,28).

Beslenme bozukluklan ve malnutrisyon nedeni ne olursa olsun biiyiime geriliklerinin en
Onemli etkeni olmaktadir.

03.02.02. DKH - Biiyiime Geriligi Aras: iligki

DKH’li ¢ocuklarda yitksek oranda biiylime geriligi oldugu uzun wyillardan beri
bilinmektedir (4,16,29,30).

Son yillarda DKH tam ve tedavi tekniklerinde saglanan gelismeler ile bu hastalann yagam
sirelerinde belirgin uzama saglanmuistir ve bu nedenle; mortalite ve morbiditeye

etkisinden dolays, bu hastalarda sikga gériilen malnutrisyon ve biiytime geriliginin tam ve
4



tedavisi daha da 6nem kazanmigtir(31). Bu hastalarda olugan malnutrisyon ve bityiime
geriligi cerrahi tedavilerde gecikmelere neden olmakta ve wviicut direncindeki azalma
nedeniyle enfeksiyonlara auyarhhk artmakta ve tedavinin bagarisim etkilenmekte, sonugta
mortalite oranlar artmaktadir (32-35).

DKH ile biiyiime geriligi arasindaki iligkiyi agiklamak igin birgok goriig 6ne stirilmutstir
(4,36-40). Bunlar baglica g6yle siralanabilir;

e Diisiik enerji alim
- Direkt — igtah kayb1
- Indirekt — 1) Anoksiye bagh besin elemanlarinmn yetersiz kullanim
2) Barsaklarda vendz konjesyona bagl olugan malabsorbsiyon
3) Relatif olarak artrms beslenme gereksinimi
o Hipermetabolizma (enerji ihtiyacinin artmasr)
- Sik enfeksiyon ataklar
- Artmig oksijen tiketimi
o Genetik faktorler (Gastrointestinal sistem vb ekstra anomaliler)

Goriildigt gibi DKH’da goriilen biyiime geriliklerinin etyolojisinde, bir ¢ok faktér 6ne
siiriilmiigse de, ister yetersiz alim, ister yetersiz kullamm ve ister artmug ihtiya¢ olsun,
sonugta hepsinde 6ne siiriilen temel etkenin beslenme yetersizlifi oldugu goze
carpmaktadir (4,40).
Baz1 yaymlarda bu hastalann yetersiz diet aldiklar1 gdsterilmis ve bunun en 6nemli faktér
oldugu savunulmugtur (38,41,42). Ancak bu hastalarin normale yakin diet aldiklarim
gosteren gahigmalar da vardir (43). Yani bu hastalar, normale yakin kalori alsalar da,
artmug metabolik ihtiyaclari nedeniyle normalden daha fazla enerjiye ihtiyaglart oldugu
diigiintilmigtiir (39,44, 45).
DKH’da biiyiime geriligini malabsorbsiyonla izah etmeye ¢ahgan yazarlar da olmus ve
yapilan birka¢ ¢aligmada bu hastalarin barsak biopsilerinin normal olmasina kargin,
diskilarinda yag ve protein normale gore biraz fazla saptanmgtir (43,46). Ancak bagka bir
cahymada aym sonug elde edilememigtir (39).
Bu hastalarin sik¢a kullandiklan ilaglarin da bityiimelerini etkileyebilecegi disiiniilmiistiir.
Digoksinin igtah kesici etkisiyle (40), diiiretiklerin 6zellikle potasyum eksiklifine neden
5



olarak biiyiime geriliginde etkili olabilecekleri 6ne siirtilmisgtiir (47,48).

Yine bu hastalarda olugabilecek magnezyum ve ¢inko eksikliklerinin biiylime
bozuklugunda etyolojik faktor olabilecegi bildirilmistir (49,50).

Farkli tipteki DKH’min farkh tipte biiyiime geriligi ile gittigi , 6rnegin; siyanotik kalp
hastaliklarinda boy ve agirlik beraber etkilenirken, soldan saga santh hastabklarda
agirthgin erken donemde daha fazla etkilendigi, obstriiktif tip lezyonlarda ise lineer
bilyiimenin daha geri kaldif bildirilmistir (4,40).

DKH siddeti ile boy ve agirlik arasinda her zaman direkt iligki saptanamamgsa da; kalp
yetmezliZi ve hipoksi gibi faktorlerin etkisi tizerinde durulmustur (4,43,51).

Bu hastalarda goriilebilen ek anomalilerin de etyolojik faktdr olarak rol oynayabilecegi
One stiriilmigtir (18).

Yapilan degisik caligmalarda DKH’li gocuklarda biyiime gerilii oranlan farkh
bulunmugtur, Mehrizi ve Drash (4) vicut agirhf ve boyu hastalarin %27’sinde 3
persentilin altinda saptatms; Kanada’da yapilan benzer bir caligmada ise daha diisik
oranlar bildirilmistir (43).

Hastabk cinslerine goére degerlendirildiginde, genelde siyanotik hastalarda daha fazla
biiytime geriligi saptanmugtir (4,43).

DKH’h ¢ocuklarda sikga goriilen biylime geriligi etyolojisinde, ¢esitli faktorlere bagh
gelisen beslenme yetersiéligi en 6nemli faktdr olarak goze garptifina goére, bu gocuklarda

nutrisyonel degerlendirme ve malnutrisyonun tan ve tedavisi onem kazanmaktadir.

03.03. Beslenme ve Malnutrisyon

03.03.01. Beslenme ve Malnutrisyon Tanimi

Cocuklarda beslenme; yasamun stirdiirilmesi ve yeterli biiyiimenin saglanabilmesi igin

gerekli olan kalori, protein, vitamin, mineral ve eser elementlerin viicuda alinmasi ve

kullamlmasidir (52,53).

Besin dgeleri proteinler, aminoasitler, yag asitleri ve yaglar, karbonhidratlar, mineraller,

vitaminler ve su olmak iizere alt1 6nemli 6Zeden olusur (54).

Malnutrisyon ise, nutrisyonel yetersizlife bagh ve nutrisyonel replasmanla &nlenebilen

veya tedavi edilebilen, normal viicut kompozisyonundaki degisiklik olarak tanimlanmstir

(55).Viicut kompozisyonu nutrisyonel agidan baghca ii¢ kompartmandan olugur. Bunlar

yag dokusu, adale dokusu ve visseral protein kompartmamdir (56). Yag dokusu
6



organizmanin enerji deposu iken, adale dokusu protein deposudur (57).

03.03.02. Malnutrisyonlu Hastanin Degerlendirilmesi

Bir ¢ocukta nutrisyonel olarak eksiklik diiginiliiyorsa; nutrisyonel alim azhg,

absorbsiyon bozuklugu, kayiplann fazlah@, kullamm bozuklugu ve ihtiyag fazlalig gibi

etkenlerden biri veya birka¢i goz oniinde bulundurulmahdir (58).

Primer veya konjenital malformasyonlar, enfeksiyonlar, malignensi, kalp, karaciger ve

bobrek hastaliklarna sekonder olugan malnutrisyonu belirlemede izlenecek yéntem;

hasta tarafindan aliman diyetin monitorizasyonu, enerji ihtiyaciin belirlenmesi,
antropometrik Olgimler ve biyokimyasal parametrelerin deferlendirilmesi geklinde

olmalidir (35,59-61).

03.03.02.01. Diyet Monitdrizasyonu

Yirmidort saatlik veya 3-7 giinlitk cesitli yontemlerle alinan diyet 6ykiilerinden, hastamn

bir giinlilk ortalama aldig kalori , protein ve diger nutrisyonel elementlerin ortalama

degerleri hesaplanr ve yasa gore alinmasi gereken ortalama standart degerlerle
kargilagtilir. Tiirkiye igin onerilen giinliik yaga gore ortalama gereksinimler ek 1’de

gosterilmigtir (62).

Diyet oOykiisii ne kadar aynntih ve uzun siireli olursa, o kadar dogru sonugclar

vermektedir (60,63).

03.03.02.02. Enerji Kaybmnin Tespiti

Direkt ve indirekt kalorimetrik yontemlerle 6l¢iiliir, ancak tam olarak tespiti gii¢ oldugu

gibi; kullanilabilen yontemler oldukga zor ve pahalidir (64-66).

03.03.02.03. Antropometrik Ol¢giimler

a) Vicut Agrhigi(va): Yasa ve cinsiyete gére normal degerlerle kargilagtirilabilecegi
gibi,gocufun tartisnin aym g¢ocufun boy uzunlufuna uyan  tarttya oram ile
belirlenen boya gore tart: oram da hesaplanabilir (55,67-69).

b) Boy Uzunlugu: Yasa ve cinsiyete uygun ortalama boy uzunlugu ile kargilagtirilir
(55,67-69).

c) Deri Kivnim Kalnligs (Triceps Skinfold-TSF). Deri alti ya3 dokusunun
degerlendiriimesi amactyla kullanthr.  Calipper adi verilen aletle sol kol triseps
bolgesinden olgtlir. Deri alt1 ya§ dokusunun viicuttaki total yag dokusu ile dogru
orantih oldugu kamtlanmstir (35). Yas ve cinsiyete gore normal degerlerle kiyaslanir.

d) Kol Cevresi Mid Arm Circumflex -MAC): Genelde sol kol orta kesiminden standart
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mezro ile dlgiliir. Yag ve cinsiyete gore normal degerlerle kiyaslanir. Kas kitlesi
hakkinda bilgi verir (70,71).

03.03.02.04. Biyokimyasal Degerlendirme

a) Serum Proteinlerinin Olgimii:

1) Albumin: Genelde proteinle ilgili beslenme durumunu yansitir. Yanlanma émrti 18-20
giindiir. Enfeksiyon ve inflamasyondan oldukg¢a fazla etkilenir (59). Viicut depolar1
fazladir ve erken donemdeki malnutrisyon hakkinda bilgi vermez (35).

2) Transferrin: Demirin major tagtyict proteinidir. Yanlanma 6mrii 8-9 giindiir. Demir
eksikliginde sentezi artar; inflamasyon, karacier ve bobrek hastaliklarindan oldukga
etkilenir(35).

3) Prealbumin: Yanlanma 6mri 2 giindir. Akut malnutrisyonda onemlidir, ancak
inflamasyon ve enfeksiyona ¢ok duyarhidir. Kalori ve proteine ¢ok hizli cevap verir ve
iyilesmeyi yansitmaz (59,72).

Retinol baglayict protein, fibronektin gibi proteinler de c¢ahgilmis; ancak nutrisyonel

durum disindaki etmenlerden ¢ok fazla etkilenmeleri, serum diizeylerinde standart

degerlerin tam elde edilememesi nedeniyle rutin olarak kullanilamamaktadirlar (73,74).

Malnutrisyonu tam yansitacak ideal bir protein bulunamamustir (35).

03.03.02.05. Eser Elementler ve Vitamin Diizeyleri:

Bir¢ok durumdan etkilenmeleri nedeniyle rutin 6Iarak kullanilmamaktadirlar, ancak 6zel

durumlarda degerlendirilirler. Malnutrisyonda hepsinde bir miktar azalma olabilmektedir.

Biiyiime ile iligkisi en iyi tammlanan eser element ¢inkodur (Zn) (75,76). Viicuttaki

toplam miktart 1,5-2 gr arasidir  ve biiyiik boliimii karaciger, kas, deri, kil gibi viicut

dokularinda depolanir (77,78). Serum Zn diizeyleri eksiklii tam yansitmasa da, degerli

bir parametredir (77).

Son yillarda yapilan ¢aliymalarda Zn’nin protein sentezi ve kas gelisiminde 6nemli yeri

oldugu (49) ve ozellikle buyimede rol oynayan biytime faktorleriyle yakin iliskide

oldugu 6ne siirilmiistir(50).

Nutrisyonel yetersizlikte en sik eksikligi goriilen eser elementlerden biri de demirdir ve

eksikligi demir eksikligi anemisi denilen hipokrom mikrositer anemiye yol agar (79).

03.03.03. Malnutrisyonun Smiflamasi

Gomez tarafindan yapilan siniflamaya gére malnutrisyon yasa gore agirhifa gore; hafif]

orta ve agir olarak simflandinlmugtir (80). Waterlow simflamasinda ise malnutrisyon; yasa
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gore boy ve boya gore agulbk oranlan kullamlarak wasted,stunded,wasted+stunded
olarak 3 gruba aynlmugtir Wasting yasa gore boy oramt normalken kilo kaybim ve akut
beslenme yetersizligini(Bes. Yet.), stunding boya goére agirlik oram normale yakinken boy
kaybim1 ve  kronik beslenme yetersizligini, Wasting+stunding ise her ikisinde de kayip
olmasiu, yani kronik zeminde akut(KZ.Akut) beslenme yetersizligini
gﬁstermektedir(68,69). Waterlow simflamasi1 gekil 1°de 6zetlenmigtir(35).

Grade 3 Grade 2 Grade 1 Grade 0

WASTING

60 70 80 90

?L Boya gbre agirhik j

£

Sekil 1. Waterlow Simiflamasma Gore Nutrisyonel Degerlendirme

Agir malnutrisyon marasmus, kwashiorkor ve marasmik kwashiorkor olmak iizere tce



ayrilir. Marasmus relatif olarak kalori eksikliginin, kwashiorkor ise protein eksikliginin
daha fazla olmasimn, marasmik kwashiorkor ise marasmuslu gocukta enfeksiyon vb.
nedenlerle protein alimi diigerse olusan klinik tabloya verilen isimdir(81). -

Agir PEM vakalanimn klinikte tanis1 kolayken, orta ve hafif PEM olgulanim belirlemek
gl¢ olmaktadir (82).

03.04. Malnutrisyon ve Endokrin Sistem

Sebebi ne olursa olsun malnutrisyona sekonder olan biiyiime bozukluklar nutrisyonel ve
endokrin faktorler arast kompleks iligki sonucu olmaktadir(83,84).
Malnutrisyonda, organizma mevcut duruma uyum gostermek i¢in, endokrin faktérleri de
etkileyerek biiytimesini yavaslatmakta ve bdylece enerji ihtiyacim da azaltmaktadir (85).
Biiyiime geriligi nedeniyle endokrin kliniklerine bagvuran hastalanin biyitk béliimiiniin
etyolojisinde nutrisyonel faktorler bag siray1 almaktadir (86,87).
Malnutrisyonda genelde dnce ve daha fazla viicut afirhg etkilense de, 6zellikle kronik
malnutrisyonda boyun viicut agirhi@ina gore daha fazla etkilendigi bilinmektedir (88).
Cocukluk yast kronik hastaliklarindan olan; 6zellikle malabsorbsiyon ile malnutrisyon ve
bilyiime geriligine neden olan Crohn hastahfinda boy kisaligi hastahfin ilk belirtisi
olabilmektedir (89).

Malnutrisyon ile endokrin sistem arasi iligkiye iyi bir 6rnek de, bu hastalarin siklikla
puberteye ge¢ girmeleridir (5,90).

03.04.01. Malnutrisyonda Endokrin Degisiklikler
Nutrisyonel yetersizlikte dolagimdaki hormon seviyelerinde; sentez ve salimm, metabolik
klerens ve baglayici proteinlerde olan degisikliklere sekonder degismeler ve yine 6zellikle
postreseptor dizeyde degisiklikler olabilecegi bildirilmistir (3,91,92). Olugabilecek bu
degisiklikler hastamn yag1 ve malnutrisyon derecesi gibi birgok faktore baghdir (3).

Son yillarda; growth hormon ve 6zellikle somatomedinlerin beslenme ile yakin iligkisine
dikkat ¢ekilmektedir.

03.04.01.01. Growth Hormon(GH)

GH postnatal biiyiimede primer rol oynayan hormondur (93).
Anorexia nervosada oldugu gibi (94,95), malnutrisyonda da yikselmis GH dizeyleri
saptanmig ve bunun yeterli beslenme ile normale dondiigii gosterilmistir (91).

GH arti;, klerens disikliglinden ziyade, yapim artigi ile ilgili bulunmustur (96).
Malnutrisyonda GH’ya rezistans oldugu diisintilmektedir (97).
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03.04.01.02. Somatomedinler

Ik kez 1957°de Salmon ve Doughaday, GH nin invivo etkisinin serumda bulunan GH’na
bagl faktorlerce saglandigim ileri stirmiistiir (98). Daha sonra somatomedinler olarak
adlandinilan bu faktérlerden simdiye kadar iki tane tammlanmisg, proinsulin yapisinda
olmalar1 ve insiilin benzeri aktivitelerinden dolay instlin like growth factor 1 (IGF-I) ve
insiilin like growth factor 2 (IGF-II) olarak isimlendirilmiglerdir (99).

Hiicre proliferasyonu ve protein sentezi gibi anabolik etkilerde; GH benzeri ve GH’na
yardimer etki, insiilin ve yag metabolizmasinda ise; instlin benzeri etki gostermektedirler
(100,101). IGF-I 70 aminoasit zincirli bir proinsiilin homologu peptitdir, somatomedin ¢
olarak da adlandirilir. Molekiil agirhi 7649 daltondur ve geni 12. kromozom uzun
kolundadir. IGF-II ise 67 aminoasit zincirli IGF-I homologu peptittir. Molekiil agirlig
7471 daltondur (93,102).

IGF-II’nin GH’na bagh etkileri daha diisiik ve instlin benzeri etkileri daha fazladir. (93)
Intrauterin hayatta daha yitksek bulunmasi ve puberte dahil diger donemlerde serum
diizeylerinin fazla degigsmemesi nedeniyle daha ¢ok fetal biiylimeden sorumlu oldugu
diistiniilmektedir (103,104).

Postnatal dénemde IGF-I daha 6nem kazanmaktadir (93).

IGF-I yapimt biiyitk oranda karacigerde olmakta ve seruma buradan salinmaktadir ve
mRNA kontroli altindadir (105,106). GH karacigerdeki IGF-1 sentezini ve reseptor
sayisim artirir, IGF-I ise hem somatostatin hem de direkt olarak hipotalamusta; Growth
hormon releasing hormonu etkileyerek GH {iizerine negatif feed-back etki yaparak, GH
salintmmim azaltir (93).

Karaciger diginda akciger, kalp, bobrek, testis, over, beyin, kikirdak gibi dokularda da
lokal olarak IGF-I iiretildii ratlarda yapilan ¢alismalarda gosterilmistir (106).

IGF’ler etkilerini reseptore baglanarak yaparlar, reseptor yapilan insilin reseptorleri ile
benzerlik gosterir(107).Tip I reseptér IGF-I’e yliksek afinite gosteriritken, Tip II
reseptor IGF-IIye daha fazla afinite gostermektedir (108-110).

IGF-I serum dizeyleri yasamun ilk yilindan puberteye kadar yaklasik 2,5 misli artar ve
pubertenin ortasinda 2,5-3 misli daha artig gosterir (111,112). Puberteye yakin maksimal
arti gostermesi puberteyi baglatan etkenin IGF-I olabilecegini diigiindiirmiistiir (1 13).
IGF-I serum diizeyleri giin i¢inde sabit kalmaktadir (93).Yaglara gore normal IGF-I
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diizeyleri ek 2’de gosterilmigtir (114).

IGF-I'in, GH disinda diger hormonlarla da yakin iliskisi oldugu disuniilmektedir.
Omegin; hipotiroidizmde IGF-I diizeyleri diisiik bulunmus (115),  adrenal bezde
ACTH’nin (116) over ve testislerde gonadotropinlerin (117,118) IGF-I salinimi ve Tip I
reseptore baglanmasin artirdigy bildirilmistir.

IGF’ler pek ¢ok dokunun biyiime, gelisme ve fonksiyonlart {izerine énemli etkileri
vardir. Kemik iliginde eritropoetin yaninda IGF-I’in de GH kontrolii altinda hematopoezi
artirdis (119-121) diger endokrin organlardan adrenalde, ACTH ve anjiotensin II etkisini
potansiyelize ettifi (122), over ve testislerde; FSH ve LH etkisini (123,124), tiroid
bezinde ise Tiroid Uyarict Hormon (TSH) etkisini artirdigi (125) bildirilmigtir.

Aynca kikirdak dokuda Tiroksin (T3) ile sinerjistik ¢alisarak kemik geligimini artirdif
bildirilmigtir (93). Epifizde IGF-I'in, kemik dokuda IGF-II’'nin etkili oldugu
distinilmektedir (126,127). "

IGF’ler etkilerini GH basta olmak iizere, diger hormonlarla etkileserek ve onlara yardimei
olarak yapmaktadirlar. IGF disiikliigiinde 6zellikle GH etkisi azalmaktadir. In vitro
olarak IGF’lerin yalmz baslanina da etkileri gosterilmistir (128). Hipofizektomili
siganlarda IGF-I verilmesi biiylimeyi bir miktar artirmugtir (129).

03.04.01.03. IGF Baglayic1 Proteinler (IGFBP’ler)

IGF’ler dolasimda IGFBP’lere baglanarak tagimrlar (130,131). IGFBP’ler, IGF’lerin
yarilanma oOmurlerini, transkapiller gegislerini degistirerek modiile eden proteinlerdir
(132).

Simdiye kadar 10 degisik IGFBP tammlanmstir (IGFBP-1-10), ancak bunlann
fonkstyonlarn ve etkileri tam agikhifa kavugmamgtir (25).

IGFBP’ler karacigerde sentezlenirler (25,130,131).

IGFBP-1-6 IGF bagmh aktivite gosterirken, IGFBP-7-10 IGF’den bagimsiz etki
gosterir (25).

IGFBP’lerin IGF’lerin etkilerini inhibe mi, yoksa aktive mi ettikleri, direkt etkilerinin
olup olmadig konusunda tartigmalar devam etmektedir (133).

Bugin i¢in IGF ile iligkisi en iyi tamumlanan IGFBP-3tiir ve IGF’lerin %70’ buna
baglamirlar. IGF taginmasinda ana rolii istlendigi kabul edilmektedir (134,135). IGFBP-
3’tin IGF’lerin reseptore baglanmasim ve aktivitesini artirdif goriigii hakimdir (136). Ek
3’de IGF-IGFBP-3 iliskisi gosterilmigtir (25).

12



Dolagimdaki IGF’lerin %5’i serbest, %10-20’si IGFBP’lerle 2’li kompleks (binary
kompleks), %75-85’1 IGFBP ve asid labil subunit (ALS) ile G¢li kompleks (tenary
kompleks) olustururlar. Tenary komplex dolagimdan dokulara gecemez, IGF reservi
gorevi gordigil dugunilmektedir (132).

Dolagimda serbest IGF yan omrii 10 dakika iken, IGFBP’ye bagh iken 30 dakika
olmakta, tenary komplekste ise bu siire 12 saate ¢ikmaktadir (25,134). Binary kompleks
ve serbest IGF dokulara gegebilir (25). '

03.04.01.04. Beslenme ile IGF-I ve IGFBP-3 Tliskisi

Ilk kez yetiskinlerde anoreksia nervosada IGF-1 serum diizeylerinin diisitk oldugu
saptanmigtir (137). Daha sonra yapilan bir bagka ¢ahigmada aghikta, 48 saat sonunda,
IGF-I’in azalmaya basladifi ve tekrar beslemeyle 4-6 giinde yeniden yiikselmeye
bagsladig bildirilmistir (138).

Baska bir caligmada 3 giinlik aghk sonucu IGF-I’in GH verilmesi ile yiikselmedigi
gosterilmigtir (139).

Serum IGF-I diizeyleri hem alinan kaloriye, hem de alman proteine bagh bulunmusgtur
(140).

Beslenme yetersizliginde IGF-I distikhiginiin, karacigerde IGF-I -mRNA diisiikliigiine
bagl oldugu gosterilmigtir (141, 142).

Yine gegitli ciddi, kronik hastaliklarda, 6rmegin; Coeliac hastaliginda (10), kronik bobrek
hastaliklarinda (143) IGF-I diizeyleri diisiik bulunmusgtur.

Biitiin bunlar beslenme yetersizligi ile IGF-I aras: iligkiye dikkat ¢ekmektedir.

Aym sekilde ozellikle baglayict proteinlerden IGFBP-3 ve IGFBP-1, GH ve nutrisyonel
durumla ¢ok yakin iligkili bulunmustur (133). IGFBP-1 diizeyleri aghkta artarken,
IGFBP-3 diizeyleri diiger. IGFBP-1’in IGF’lerin insulin benzeri ve diSer etkilerini
azalttiklan digtiniilmektedir (133,144).

Nutrisyonel durumu tam olarak yansitabilecek bir belirleyici olmadigindan; IGF-I ve
IGFBP-3"1in bir nutrisyonel belirleyici olarak kullanilabilecegi glindeme gelmigtir (145).
03.04.01.05. Malnutrisyonda Diger Hormonal Degisiklikler

Nutrisyone! yetersizlikte GH ve somatomedinler yaninda diSer hormonlarda da
degisiklikler olabilecegi bildirilmistir, ancak kesin veriler yoktur (3).

Tiroid hormonlarma yonelik arastirmalarda, iyod eksikligi olmayan gruplarda da
hipotroidinin  goriilebilecegi, Ozellikle malnutrisyonda TRH ya TSH cevabmin
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bozulabilecegi, T3 ve tiroksin baglayici proteinlerde belirgin degisiklik olmadigi, ancak 5
deiodinoz Tip I aktivitesi azalmasi ile daha az aktif olan reverse T3 degerlerinin
yiikseldigi bildirilmistir (3,146,147).

Ayrica malnutrisyonda bir miktar adrenal yetmezlik olabilecegi (96), Gonadotropin
Releasing Hormon saliniminin azaldigi (148) rapor edilmistir.
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04. GEREGC VE YONTEM

04.01. Olgular

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghg ve Hastaliklan Ana Bilim Dah
Pediatrik Kardioloji Bilim Dali Poliklinigi’ne, Ocak 1998 - Temmuz 1998 tarihleri
arasinda kalp kateterizasyon ve anjiografisi igin bagvuran; fizik muayene,
elektrokardiografi, telekardiografi ve ekokardiografi bulgulariyla dogumsal kalp hastalig
tamisi almig; puberteye girmemis, ek dogumsal malformasyonu ve dismorfik sendromu
olmayan ve ciddi enfeksiyonu bulunmayan ortalama yas1 3,82 + 3.24 yil (0.07-12); 44'a
erkek(%55) (yas ortalamast 4,06 + 3.38 yil, 0.07- 12 yil); 36's1 kiz(%45) (yas
ortalamast 3.59 + 3.09 yil, 0.25-12 yil) toplam 80 hasta ¢aligmaya alindi. Hastalarin
33%ini 0-2 yas(%41),12’sini 2-4 yas(%15),17 sini 4-6 yas(%21)5,18’ini 6-12 yas arasi
(%22.5) hastalar olusturuyordu. Ayrica Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Sagligi ve Hastaliklart Anabilim Dali Pediatri Genel Poliklinigi’ne degisik nedenlerle
basvuran;ciddi enfeksiyonu kronik hastahgi olmayan , biiyiime geriligi ve nutrisyonel
yetersizlik saptanmayan, yag ortalamasi 3.09 3.19 (0.16-10),ortalama va SDS’si 0.68 +
0.71,boy SDS’si 0.14 £ 0.65,TSF SDS’si 0.72 + 0.41 ve MAC SDS’si 0.63 + 0.33 olan
9 kiz(%45) ve 11 erkek(%55) toplam 20 olgu IGF-1 ve IGFBP-3 degerleri icin kontrol
grubu olarak galigmaya alindi.(Kontrol grubunun ayrntili bulgulan ek 6’da belirtilmistir.)

04.02. Kardiak Degerlendirme

Tiim hastalarin degerlendirilen fizik muayene, kan gazi, hemoglobin, telekardiografi,
ekokardiografi ve kalp kateter-anjiografisi sonuglarina gore; 29(%36) hasta siyanotik
(yas ortalamasi 2.98 + 3.12 yil; 16 kiz, 13 erkek), 51(%64) hasta asiyanotik (yas
ortalamasi 4.3 + 3.25 yil; 20 kiz, 31 erkek) olarak saptand (Sekil 2).

36% SIYANOTIK
- vn=29

64%

ASIYANOTIK
‘n=51 -

Sekil 2. Siyanotik ve Asiyanotik Hastalarmm Dagilimi
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Siyanotik hastalar; TOF’lu 13 hasta(%16) (yas ortalamasi 4.38 + 3.64 yil; 8 kiz, 5 erkek)

ve kompleks siyanotik(PA,DORV,TAPVD.BAT,TV) 16 hasta(%20) (yas ortalamasi
1.84 + 2.12 yil; 8 kiz, 8 erkek), asiyanotik hastalar ise; soldan saga santh (VSD,
ASD,AVSD, PDA) 33 hasta(%41) (yas ortalamasi 3.6 * 2.93 yil; 14 kiz, 19 erkek) ve
obstriiktif tip lezyonlu (PS,AS, AK) 18 hasta(%23) (yas ortalamasi 5.58 + 3.48 yil, 6 kiz,
12 erkek) seklinde gruplandinldi. (Sekil 3). Hastalarin ayrintih tanilan ve diger bulgulan
ek S'te belirtilmistir.

n=18
23%

OBSTRUKTIFTIP LEZYON . :
= TOF n=13

16%

: : —"" KOMPLEKS SIYANOTIK
- 41% SOLDAN-SAGA SANTLI =16
- n=33 =

Sekil 3.Hastalarin Tamlarina Gore Dagilimlan

Hastalik siddetini belirlemede, TOF'lu hastalarda kateter-anjiografi sonuglarma gore
hesaplanan Mc Goon degerleri; kompleks siyanotik hastalarda kateter-anjiografi sirasinda
aortadan alinan kan gazindaki oksijen saturasyonu, soldan saga santli hastalarda kateter-
anjiografi sonucunda hesaplanan QP/QS oranlari ve obstriiktif tip lezyonlu hastalarda; PS
ve AS'leri farkli degerlendirilmek kaydiyla; kateter-anjiografi sirasinda belirlenen basing
gradient degerleri (PGR) esas olarak alindi.(22,23) Bu dort hasta grubu hastalik siddetine
gore orta siddetli ve giddetli olmak iizere ikiserli gruplara aynldi. Obstriiktif tip lezyonlu
grupta AK’l 4 hasta, bu hastalarda siddet siiflamasi yapiimadigindan  bu simflamamn
diginda tutuldu. Tablol'de hastaliklarin siddetlerine gore simflamasinda kullamlan

parametrelerin ozellikleri gosterilmistir.



Hastaliklarin siddetine gore hastalik gruplarinin orta siddetli ve siddetli olarak dagilum
sirastyla; 13 TOF’lu hastanin 8°i (%61.5) ve 5°i (%38.5), 16 kompleks siyanotik
hastanin 871 (%50) ve 8 (%50), 33 soldan saga santh hastanmn 12°si(%36.4) ve
21°i(%63.6), 4 aort koarktasyonlu hasta hari¢ olmak izere;14 obstruktif tip lezyonu
hastanin 871 (%57.1) ve 6’st (%42.9) seklinde belirlendi. 4 hasta grubunun, hastalik
siddetine gore dagium oranlart Sekil 4'te gosterilmistir.

Tablo 1.Hastalik Siddeti Smiflamasinda Kullanilan Parametreler

|14 tizeri - Orta Siddetli
{ ‘1.4 alti - Siddetli
Kompleks Siyanotik  Oksijen 75 tstii - Orta Siddetli

Mc Goon

| Saturasyonu 75 alt1- Siddetli
'Soldan Saga Santll  Qp/Qs 1.5 alti - Orta Siddetli

1.5 wstii- Siddetli

Obstiiktif Tip Lezyonlu  PGR PS— 80 ve alti -Orta Siddetli
PS — 80 ustii - Siddetli
AS —» 75 ve alt1 -Orta
Siddetli
AS — 75 ustii - Siddetli




Soldan Saga
$anth n=33

TOEn=13

orta
B Siddetii

B siddetii

%60 %40 %50 %50 %37 %63 %57%43
n=8 n=5 n=8 n=8 n=12 n=21 n=8 n=6

Sekil 4.Hastalik Gruplarmmn Hastahk Siddetine Gore Dagilimlar:

04.03. Nutrisyonel Degerlendirme

04.03.01. Antropometrik Olgiimler

Tim hastalarin viicut agirliklari, boylan tek bir hekim tarafindan, hastalar soyundurularak
olgiildii ve Tiirk ¢ocuklarina gore hazirlanms standart tablolara gore degerlendirilerek;
Boy veya agirlik - (vasa ve cinse gore ortalama deger (cm, kg))/ Yasa ve cinse gore
normal dagiim formiilinden standart deviasyon skorlari (SDS) hesaplandi(24).

Tum hastalarin TSF ve MAC o6lgiimleri yine tek bir hekim tarafindan yapilarak yasa ve
cinse gore normal degerlerle karsilastirilip(67), agirlik ve boy gibi SDS'leri hesaplandi.
04.03.02. Diyet Ahm Opykiisii:

Tum hastalar igin; tek bir hekim tarafindan, anne sorgulanarak; son 3 giinde alinan
yiyecek ve igecekler nitelik ve nicelik yoninden kaydedildi ve uzman diyetisyen
tarafindan hastalarin giinliik ortalama aldiklar: kalori ve protein miktarlari hesaplanarak;
yasa gore Turkiye standartlaninda alinmasi gereken ortalama kalori ve protein miktarina
oranlandi ve yizde olarak alm oranlari hesaplandi. Ek 1'de yasa ve Tirkiye
standartlarina gére hazirlanmis ortalama alinmasi gereken protein ve kalori miktarlar
gosterilmistir(62).

04.03.03. Malnutrisyon Degerlendirmesi:

Tum hastalar, hazirlanmg standart cetveller yardimi ile (24) yasa gore boy,boya gore
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agirhk oranlari, TSF ve MAC SDS degerleri esas alinarak nutrisyonel yeterli ve
nutrisyonel yetersiz olmak iizere iki gruba ayrildi. Ayrca nutrisyonel yetersiz grup,
Waterlow simflamasma gore(sekil 1) akut, kronik ve kronik zeminde akut beslenme
yetersizligi olarak 3 gruba ayrildi.

04.04. Anemi Degerlendirmesi

Anemi degerlendirmesinde asiyanotik hastalar igin hemoglobin degerleri esas alinarak
yaga gore normal degerlerle(149)kargilastirilds. Siyanotik hastalar igin ise MCV’nin 72.7
I’ nin altinda olmasi anemi olarak kabul edildi(150). Hastalar anemi olup olmamasina
gore degerlendirildi, anemi ayirici tamsina gidilmedi.

04.05. Laboratuvar Yontemler

Tiim hastalarin kateter-anjiografi girigimi baglangicinda hastalar ag iken femoral venden
alinan kan orneklerinden aym giin serum elektrolitleri, karaciger fonksiyon testleri ve
albumin rutin biyokimyasal yontemlerle ve ¢inko kalorimetrik yontemle ¢aligtirildi. Aynica
kateter-anjiografi 6ncesi ¢aligilan hemogramlardan, hemoglobin (Hb) ve mean
carpusculer volume (MCV) degerleri ve siyanotik olgulardan kateter-anjiografi sirasinda
aortadan alinan kan gazindan elde edilen oksijen saturasyonu degerleri kaydedildi.
Hastalardan alinan kanlann bir kismi ve kontrol grubunun sabah agken alnan kanlan
4000 devirde 15 dakika santrifiij edilerek serumlart aynldi ve -20°C'de saklanarak,
ortalama 43.4 * 10.9 giin sonra, serumun asit etanole maruz birakilip  tagiyic1 proteine
bagli IGF-T'lerin ayrimi da saglandiktan sonra, I'” monoklonal antikorla isaretlenmesi
esasina dayanan immiinoradiometrik assay (IRMA) yontemiyle total IGF-I ve IGFBP-3
ve ayrica chemilunometric yéntemle T3, T4, TSH olgiilerek kaydedildi.

ilk 1 yas igin degerlendirme giigligii olacagim disindigimiizden , 1 yasin istiindeki
hastalarin sol el bilek grafileri gektirilerek, Greulich ve Pyle (6&P) atlasina gore(151)
yine tek bir hekim tarafindan degerlendirilerek yaklagik kemik yaslari saptandi.Ancak
elimizde Tiirk gocuklarina gore standart degerler olmamasi ve tiim yag gruplar arasinda
standarti saglamak igin , takvim yagv/kemik yasi(TY/KY) oranlan hesaplanarak gruplar
arasi kargilastirmada kullanildi.

04.06. Ek Bilgiler

Ayrica tiim hastalann kullandiklan ilaglar,1 yasindan biiyiik hastalann son 1 yilda
gegirdikleri ortalama ASYE sayisi, anne egitim durumlanna ait bilgiler dosya
kayitlarindan ve sorgulanarak elde edildi.
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04.07. istatistiksel Yontem

Tiim olgular i¢in; bagimsiz gruplarin parametrelerinin ortalamalarinin kargilagtiriimasinda
Mann-Whitney U testi, bagimh gruplarin parametrelerinin ortalamalarinin
kargilagtinilmasinda Stundent t testi, ¢oklu gruplann ortancalarinin kargilastiriimasida
Kruskal- Wallis tek yonlii varyans analizi, grup oranlarinin kargilagtirmasinda ki-kare testi
ve iligki degerlendirmesinde regresyon analizi yontemleri kullamldi ve p<0.05 olmasi
istatiksel olarak anlamli kabul edildi.
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05. BULGULAR

Caligmaya alman tiim hastalarin,galisma sirasinda genel durumlan iyi ,vital bulgulan
normal smirlardaydi ve higbirinin ciddi enfeksiyonu yoktu. Palyatif sant operasyonu
uygulanan 4 TOF’lu hasta diginda,difer hastalara cerrahi girisim yapilmamugti. Biitiin
hastalarin  karaciger fonksiyon testleri ve serum elektrolit diizeyleri normal simrlarda
saptand.

Hastalarin; 28 (%35) digoksin ve diiiretik beraber kullanirken, 8% (%10)  sadece
digoksin , 871 (%10) ise beta blokér ilag kullantyordu.36’st (%45) kardiak hastaliklari
igin ilag kullanmyordu. Tum hastalarm 10’u (%12.5) oral demir preparati
kullanirken; 13°1(%16.2) multivitamin preparati aliyordu.Demir preparati kullananlarin
7’si siyanotik hastalikl olgulard1.

Caligmaya alinan hastalarin 68’nin(%85) viicut agirhg , 67’sinin(%83.7) boyu 50
persentilin altinda ve 22’sinin(%27.5) viicut agirhg , 17’sinin(%21.2) boyu 3 persentilin
altinda saptand.

Siyanotik 29 hastanin ve asiyanotik 51 hastanin ortalama(ort) va SDS'leri sirastyla; -
1.46 £ 0.85 ve -1.11 * -1.39 ortalama boy SDS’leri ise -1.16 + 1.29 ve -1.05 + 1.21
olarak saptandi ve her iki hastalk grubunun va SDS’leri ve boy SDS’leri arasinda
anlamh fark bulunmadi (p>0.05). Takvim yaslarn ve dogum agirliklan arasinda da anlamli
fark yoktu (p>0.05). Her birinin kendi iginde ortalama va SDS ile boy SDS’leri
kargilagtinldiginda yine anlamh fark saptanmadi (p>0.05). (Tablo 2)

Tablo 2. Siyanotik ve Asiyanotik Hastalarm Ortalama Takvim Yagi, Va SDS,
Boy SDS ve Dogum Agirhklan

Va SDS 1.46 + 0.85

BoySDS C[-116£1.29 >0.05
i .

TY (yil) ’ 298 +3.12 43325 | >005 |

Dogum Agirlig (gr) 3058 + 425 13146 £828 >0.05
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Kemik yast bakilan siyanotik 16 hasta ve asiyanotik 41 hastamn ortalama TY/KY orant

strastyla; 1.5 £ 0.55 ve 1.5 + 0.5 olarak bulundu ,aralarinda fark saptanmadi(p>0.05).

(Tablo 3)

Tablo3 . Siyanotik ve Asiyanotik Hastalarm Ortalama TY/KY Oranlan

Tanilara gore gruplandinldiginda va SDS'leri; 13 TOF'lu hasta, 16 kompleks siyanotik

hasta, 33 soldan saga santli hasta ve 18 obstriiktif tip lezyonu olan hasta igin sirasiyla;
-1.17 £ 0.95, -1.69 + 0.71, -1.49 £ 1.45 ve -0.41 + 0.99; boy SDS!leri ise; -1.18 £ 1.6, -

1.14 + 1.04, -1.22 * 1.34 ve -0.75 + 0.89 olarak saptandi ve 4 grubun boy SDS'leri

arasinda anlamli

fark

yokken (p>0.05), va SDS'eri arasinda anlamli fark

bulundu(p<0.05). Yine 4 grubun takvim yaslar arasi fark saptamirken (p<0.05), dogum
kilolar: arasinda fark yoktu (p>0.05). 4 grubun kendi iglerinde; viicut agirhg SDS ile

boy SDS’leri arasinda, kompleks siyanotik grup haric (p < 0.05), anlaml fark
bulunmadi (p> 0.05). (Tablo 4)

Tablo 4. Tamlaria Gére Hastalarim Ortalama Takvim Yagi, Va SDS, Boy SDS

ve Dogum Kilolar:

£ nlo = .
VASDS -1.17+095 |-1.69+£0.71 |-1.49+1.45  |-0.41£0.99 | *<0.05
Boy SDS 118+16 |-1.14+£1.04 |-122+1.34  |-0.75+£0.89 | >0.05
L SRS J
| Takvimyast (yil) |438+3.64 |184+212 [3.6+293 5.58+3.48 |**<0.05
3134 £ 576 3166 + 1181

Dogum Kilo (gr)

3076 £ 510

3043 +359

>0.05

* Obst. tip grubun diger tim gruplarla arasinda fark var. (p<0.05) Diger gruplar arasi fark yok (P>0.05)
** Komp. siyanotik grubun diger tiim gruplarla aras anlamh fark var. (p<0.05) Diger gruplar arasi fark yok (P>0.05)
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Siyanotik 29 hastanin ortalama kalori ve protein alim oranlar yizde olarak sirasiyla; 84.2
+17.8(45-120) ve 89.2 + 13.4(52-115), asiyanotik 51 hastanin ortalama kalori ve protein
alim oranlari; sirastyla yiizde olarak, 86.2 + 13.5(55-115) ve 92.4 + 12.2(69-118) olarak
saptandi, kalori ve protein alim oranlart agisindan iki hastalik grubu arasinda fark

bulunmadi(p>0.05). (Tablo 5 )

Tablo S. Siyanotik ve Asiyanotik Hastalarim Ortalama Kalori ve Protein Alim

Oranlan

im orani(%) 842+17.8 862+ 13.5 0.05

orl

Protein alim orani(%) 89.2+134 924+122 >0.05

Siyanotik ve asiyanotik hastalarin, kalori ve protein alim oranlan agisindan alt gruplaring
degerlendirdigimizde sirastyla yiizde olarak; TOF’lu hastalar igin; 83.6 + 16.1 ve 87.6 +
9.6,kompleks siyanotikli hastalar i¢in;85.8 £ 19.6 ve 90.5 + 16.1,soldan saga santlt
hastalar i¢in; 83.3 +14.5 ve 92.4 £ 11.7,obstriiktif tip lezyonlu hastalar i¢in; 91.7 + 9.4
ve 97.6 £ 9.6 olarak saptandi. 4 grup arasinda kalori ve protein alim oranlan agisindan
fark bulunmadi( p>0.05).

Hastahk siddeti yoniinden degerlendirdigimizde kalori ve protein alim oranlan sirasiyla
yuizde olarak; 13 TOF’lu hastanin orta siddetli grubunu olugturan 8 hastada; 85 + 19.2
ve 89 £ 10 ve  siddetli grubunu olusturan 5 hastada; 80 + 14.5 ve 84 + 7.9 (Tablo 6 ),
16 kompleks siyanotik’li hastanin orta giddetli grubunu olusturan 8 hastada 80 + 22 ve
84,5 £ 18 ve  siddetli grubunu olusturan 8 hastada; 91 + 15 ve 96.5 + 11 (Tablo 7),
asiyanotik gruptan soldan saga santlt 33 hastanin orta siddetli grubunu olusturan 12
hastada 87.9 + 9 ve 92 + 5.5 ve siddetli grubunu olusturan 21 hastada 81 + 16.7 ve 92 +
14 olarak saptandiher 3 grupta da , orta siddetli ve siddetli gruplar arasinda kalori ve
protein alim oranlart agisindan fark saptanmad: ( p>0.05) (Tablo 8). 3 grubun da orta
siddetli ve siddetli olgulan arasinda ortalama TY SDS agisindan fark saptanmadi(p>0.05)
(Obstriiktif tip lezyonlu hastalarda nutrisyonel yetersizlik diisik oranda saptandigindan

bu siniflamaya alinmamuglardir).
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Tablo 6. TOF’lu Hastalarin Hastalik Siddetine Gore Ortalama Kalori

ve Protein Alim Oranlan

Kalori alim orani(%) 85+ 192 80+ 14.5

Protein alim orani(%) 89+ 10 84+79 >0.05

Tablo 7. Kompleks Siyanotik Hastalarin Hastahk Siddetine Gore Ortalama

Kalori ve Protein Ahm Oranlar:

Kalori alim orani(%) 80 +22 91+15

iProtein alim orani(%) 84,5+ 18 96.5+11

{5

Tablo 8. Asiyanotik Soldan Saga Santh Hastalarin, Hastahk Siddetine Gore

Ortalama Kalori ve Protein Alim Oranlar:

Kalori alim orani(%) 87.9+9 81 £ 16.7

Protein alim oran(%) 92 + 113 92+ 14 >0.05

Tiim hastalar degerlendirildiginde;aliman kalori orani ve protein alim orani ile va SDS
arast pozitif iligki saptandi(sirasiyla r=0.546,p=0.0001 ve r=0.419,p=0.0001). Ahnan
kalori oram ve protein oram ile boy SDS arasi pozitif iligki saptandi(sirasiyla;

r=0.338,p=0.0021 ve r=0.224,p=0.029).
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Tim hastalarin nutrisyonel yonden degerlendirmesinde 80 hastanin 37'si (% 46 )
nutrisyonel yeterli, 43 (% 54 ) nutrisyonel yetersiz olarak degerlendirildi.(Sekil 5 )
Nutrisyonel yeterli ve yetersiz grubun ortalama takvim yaslan sirasiyla 4.4 + 3.32 ve 3.32
+3.14 (p>0.05), ortalama va SDS'leri -0.26 * 0.86 ve -2.07 + 0.86 (p<0.001), ortalama
boy SDS'leri -0.40 + 0.87 ve -1.69 * 1.2 (p<0.001), ortalama TSF SDS'leri 0.00 + 0.83
ve -0.80 +0.63 (p<0.001); ortalama MAC SDS'leri 0.97 £ 1.2 ve -0.41 £ 1.00 (p<0.001),
ortalama giinliik kalori alim oranlan sirastyla % 94.3 + 11.7 ve % 76.6 + 14.1 (p<0.03);
ortalama aldiklari ginlitk protein oranlari % 98.8 £ 9.2 ve %80.8 + 11.8 (p<0.05);
ortalama  dogum kilolar1 3143 + 907 ve 3089 * 484 (p>0.05) olarak saptandi. (Tablo
9)Dogum agirliklari harig;diger parametreler agisindan iki grup arasinda anlaml fark

bulundu.

Sekil 5.Nufrisyonel Yeterli ve Nutrisyonel Yetersiz Hastalarm Dagihm
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Tablo 9. Nutrisyonel Yeterli ve Yetersiz Grubun Ortalama Takvim Yagi, Va SDS,
Boy SDS, TSF SDS , MAC SDS Degerleri , Kalori ve Protein Ahm

Oranlar: ve Ortalama Dogum agirhklar

44+332

TY (yil) 332£3.14 0,05

Va SDS 0.26+0.86 2.07+0.86 <0.001
'Boy SDS 1040 £0.87 169412 - <0.001 |
TSF SDS 0.00 +0.83 -0.80 £0.63 <0.001
MAC SDS 097+1.2 -0.41 +1.00 <0.001
Ort. Alinan Kal. oram (%) | 943 +11.7 76.6 + 14.1 <0.03
Ort.alinan Protein orant (%) | 98.8 £9.2 80.8+11.8 <0.05
Dogum Agirlig: (gr) 3143 £ 907 3089 + 484 >0.05

Kemik yagi bakilan nutrisyonel yeterli 28 hastanin ve nutrisyonel yetersiz 29
hastanin,ortalama TY/KY oranlan sirasiyla; 1.25 + 0.33 ve 1.76 + 0.54 saptandi ve
aralarinda anlaml fark bulundu (p < 0.05).(Tablo 10)

Tablo 10.Nutrisyonel Yeterli ve Nutrisyonel Yetersiz Hastalarin Ortalama
TY/KY oranlari

el Yeters

1.76 £ 0.54
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Nutrisyonel yetersiz hastalarin yag dagilimlarina baktigimizda;43 hastanin 22°si (%51)
0-2 yas arasi,6’st (%14) 2-4 yas aras;,6’s1 (%14) 4-6 yas arasi ve 9’u (%21) 6-12 yas
arast olarak bulundu( Sekil 6).

0-2 yag n=22 2-4yas n=6 4-6 yag n=6 6-12 yag n=9

Sekil 6.Nutrisyonel Yetersiz Hastalarin Yas Gruplarina Goére Dagihimlan

Siyanotik ve asiyanotik grupta nutrisyonel yonden hastalarm  dagilimint
degerlendirdigimizde; siyanotik 29 hastanin 8'i (% 27.5) nutrisyonel yeterli ve 21 (%
72.5) nutrisyonel yetersiz; asiyanotik gruptaki 51 hastann 29'u (% 56.8) nutrisyonel
yeterli ve 22'si (% 43.2) nutrisyonel yetersiz olarak saptamirken; her iki grup arasinda
nutrisyonel yetersizlik orani agisindan anlamh fark bulundu (p<0.005). (Tablo 11)

Nutrisyonel yetersiz 21 siyanotik hastanin ve 22 asiyanotik hastanin takvim yaslar

sirastyla; 3.5+2.8 ve 3.12+ 3.48 olarak saptandi ve aralarinda anlamh fark yoktu.
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Tablo 11. Siyanotik ve Asiyanotik Hastalarin Nutrisyonel Durumlarina Gore

Dagilim

e Siyanotik ,Asiyan'tr)ﬁli ‘ Toplam“'

Nut) nel Durnm. '?n ) : - (%) (%)

1Numsyone1 yeterli 8 (27.5) z29 (56.8) } 37 (46. 2)
- !

'Nutnsyonel yeterstz | 21 (72 5) t 22 (43 2) ; 43 (53 8)

‘Toplam ‘ 29(100) s 80(100)

p <0.005

Siyanotik ve asiyanotik gruplann alt gruplaninda nutrisyonel yeterli ve yetersiz olgularin
dagihmim degerlendirdigimizde; 13 TOF'lu hastamn 4'i (% 31) nutrisyonel yeterli ve 9'u
(% 69). nutrisyonel yetersiz; 16 kompleks siyanotik hastamn 41 (% 25) nutrisyonel
yeterli ve 12'si (% 75) nutrisyonel yetersiz; 33 soldan saga santhi hastanin 16's1 (% 48.5)
nutrisyonel yeterli ve 17'si (% 41.5) nutrisyonel yetersiz ve 18 obstriiktif tip lezyonlu
hastamin 13" (% 72.4) nutrisyonel yeterli ve 5'i (% 27.6) nutrisyonel yetersiz olarak
saptandi. Nutrisyonel agidan TOFlu ve kompleks siyanotik grup arasmda fark
saptanmazken (p>0.05), TOF grubu ile hem soldan saga santl grup, hem de obstriiktif
tip grup arasinda anlamli fark bulundu (sirasiyla p<0.05 ve p<0.05). Aym sekilde;
kompleks siyanotik grup ile hem soldan saga santh grup hem de obstriiktif tip lezyonlu
grup arasinda anlamh fark bulundu(sirasiyla,p< 0.05 ve p<0.05).(Tablo 12)
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Tablo 12. TOF, Komplex Siyanotik, Soldan-Saga Santli, Obstriiktif Tip Lezyonlu

Hastalarin Nutrisyonel Durumlarmna Gére Dagilimi

‘Nutrisyonel 4 (1) 4(25) | : 13 (72.4) 37 (46.2) |

kyeterli | ‘ ! i
iNutrisyonel i9(69) 512(75) §17(51,5) }5(27.6) 3(538) |
| Yetersiz ‘ | | !
?’T'IapTaxh © 13(100) 16(100) 33 (100)  18(100) 80 (100)

W oy o ‘ s

1

1. p>0.05 2. p<0.05 3.p<0.05 4. p<0.05 5.p<0.05 6.p<0.05

Bu 4 grup; hastalik siddeti esas alinarak nutrisyonel yeterli ve yetersiz iki grup halinde
degerlendirildiginde; TOF tanisi alan grupta,hastalif) orta siddetli 8 hastanin 3'i (37.5)
nutrisyonel yeterli, 5' (% 62.5) nutrisyonel yetersiz; hastaligi siddetli 5 hastanin 1 (%
20) nutrisyonel yeterli, 4 (% 80) nutrisyonel yetersiz olarak saptandi (p<0.05). (Tablo
13)

Kompleks siyanotik grupta hastaligi orta siddetli 8 hastanin 3'd (%37.5) nutrisyonel
yeterli, 5'i (% 62.5) nutrisyonel yetersiz; hastah siddetli 8 hastanmn 1% (% 12.5)
nutrisyonel yeterli, 7'si (% 87.5) nutrisyonel yetersiz olarak bulundu (p<0.05). (Tablo 14)
Soldan saga santh grupta hastalig1 orta siddetli 12 hastanm 8'i (% 66) nutrisyonel yeterli,
4' (% 34) nutrisyonel yetersiz; hastaligs siddetli 21 hastanin 8' (% 38) nutrisyonel
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yeterli ve 13'Qi (% 62) nutrisyonel yetersiz olarak saptandi (p<0.05). (Tablo 15)

Obstriktif tip hastaligi olan grupta ise hastalif: orta siddetteki 8 hastanin sirastyla 6's1 (%
75) ve 2'si (% 25) nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel yetersiz; hastalig: siddetli 6 hastanin
ise sirastyla 4'i (% 66) ve 2'si (% 34) nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel yetersiz olarak
belirflendi (p>0.05). (Tablo 16) Obstriktif tip hastaligi olan grup harig,diger
gruplarda;orta siddetli hastalif ve siddetli hastaligi olan olgular arasida nutrisyonel

yonden hastalarin dagilim oranlan agisindan fark bulundu.

Tablo 13. Nutrisyonel Yeterli ve Yetersiz Hastalarin TOF'lu Grupta Hastahk

Siddetine Gore Dagilimlar:

‘Nutrisyonel Yeterli 3 (37.5) 1(20) 401) '
‘Nutrisyonel Yetersiz 5 (62.5) 4(80) 969
Toplam 18 (100) 15 (100) 113 (100)

p<0.05

Tablo 14. Nutrisyonel Yeterli ve Yetersiz Hastalarin Kompleks Siyanotikli

Grupta Hastalik Siddetine Gore Dagilimlar:

Nutrisyonel Yeterli 3 (37.5) TTPE 4(25)

'Nutrisyonel Yetersiz 5 (62.5) ~ [7(87.5) 12 (75)

‘Toplam 8 (100) 8 (100) 16 (100)
p<0.05
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Tablo 15. Nutrisyonel Yeterli ve Yetersiz Hastalarmn Soldan Saga Santh Grupta

Hastahk Siddetine Gore Dagihmlar

%)

‘Nutrisyonel Yeterli 8 (66.7) 8(38.1) 16(48.5)

'Nutrisyonel Yetersiz 14(33.3) 13 (61.9) 17 (51.5)

' Toplam 12 (100) 121 (100) 33 (100)
p <0.05

Tablo 16. Nutrisyonel Yeterli ve Yetersiz Hastalarm Obstriiktif Tip Lezyonlu

Grupta Hastahk Siddetine Gore Dagilimlar

Nutrisyonel Yeterli 4(66.7) 110(71.5)

Nutrisyonel Yetersiz 2 (25) 2(33.3) 4(28.5)

Toplam 8 (100) 6 (100) 114 (100)
p>0.05

* 4 aort koarktasyonlu hasta siniflamaya dahil edilmedi.

ilag kullaniminin stk oldugu soldan saga santli 33 hastanin 5%i(%15) kardiak hastalig1 ile
ilgili ilag kullanmazken,8(%24) yalmz digoksin,20’si(%61) digoksin ve diiiretik beraber
kullamiyordu.Bu grupta ila¢ kullammlarina goére hastalarin nutrisyonel durumlarim
degerlendirdigimizde yalmz  digoksin kullanan 8 hastann 17(%12.5) nutrisyonel

yetersiz,7’si(%87.5)  nutrisyonel yeterli;digoksin ve diiiretik kullanan 20 hastanin
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13%1i(%65) nutrisyonel yetersiz,7’si(%35) nutrisyonel yeterli olarak saptandiDigoksin ve
digoksin ve diiiretik beraber kullanan hastalar arasinda, nutrisyonel durumlarina gore

hastalarin dagilim oranlart agisindan fark saptandi.(Tablo 17)

Tablo 17. Soldan Saga Santh Hastalarin ila¢ Ahmlarina Gére Nutrisyonel

Yonden Dagihmlar

risyonel Durun

| Nutrisyonel Yeterli 7(87.5) 7(35)

'Nutrisyonel Yetersiz 1(12.5) T
. 8(100) - 20(100)
p<0.05

flag alimlarina gore ortalama ginko degerleri; ,yalmz digoksin kullanan ve digoksint
diiiretik gruplarda sirastyla; 952 +25.9, 94 £25.6 olarak saptandi ve aralarinda fark
bulunmadi(p >0.05).

Nutrisyonel durumlari yetersiz olarak degerlendirilen toplam 43 siyanotik ve asiyanotik
hastanin malnutrisyon smiflamasina gore 18' (% 41) akut .81 (% 19) kronik ve 17'si (%
40) kronik zeminde akut($ekil 7); bunlardan 21 siyanotik hastanin 10°u (% 47.6) akut, 5'i
(% 23.8) kronik ve 6's1 (% 28.5) kronik zeminde akut; 22 asiyanotik hastaun 8'i (%
36.4) akut, 3'i(13.6) kronik ve 111 (% 50) kronik zeminde akut beslenme yetersizligi
olarak degerlendirildi. Iki grup arasinda malnutrisyon siniflamasina gore dagilim agisindan
fark saptanmadi (p>0.05.) (Tablo 18)

Nutrisyonel yetersiz hastalarin 18tanesinde(41.8) 1.derece, 22 tanesinde(%51.2) 2.
derece ve 3 tanesinde(%7) 3. derece malnutrisyon belirlendi Higbir hastada kwashiorkor
klinik tablosu yoktu.
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Sekil 7.Nutrisyonel Yetersiz Hastalarin Malnutrisyon Siniflamasma Gore

Hastalarin Dagihimlar:

Tablo 18. Siyanotik ve Asiyanotik Hastalarin Malnutrisyon Simiflamasina Gore

Dagilimlar

| Bes.Yet. Tipi ' Siyanotik n( %) V‘pr'lrzﬁ}y n(%)

n( (Va)

" Akut 110 (47.6) 1 1 18(41.8) )

| Kronik  |5@38) 3(13.6) 18(18.6)

KZ Akut  6(285)  (11(50) 7(396)

'Toplam 52'17'(7{(504)%” 122(100) 43(100)
p>0.05

Nutrisyonel yetersizlik saptanan siyanotik ve asiyanotik olgularm alt gruplanni
malnutrisyon smiflamasina gére dagilimlan yoninden degerlendirdigimizde; nutrisyonel
33



yetersiz gruptan, 9 TOF'lu hastanin 3'a (% 33.3), akut 3'a (% 33.3) kronik, 3" (% 33.3)
kronik zeminde akut, 12 kompleks siyanotik hastanin 7'si (% 58.4) akut, 2'si (%16.6)
kronik ve 3'i (% 25) kronik zeminde akut, 17 soldan saga santh hastanin, 6'st (% 35.3)
akut, 14 (% 6) kronik ve 10'u (% 58.7) kronik zeminde akut, 5 obstriiktif tip lezyonlu
hastanm; 2'si (% 40) akut, 2'si (% 40) kronik ve 1 (% 20) kronik zeminde akut beslenme
yetersizligi olarak degerlendirildi. (Tablo 19)

Tablo 19. Hastalik Gruplarindaki Olgularm Malnutrisyon Smiflamasina

Gore Dagihmlan

| Akut 13(333) ;7(53.4 | (3‘3) | 2(40)

g?onik 13(333) ’2 (16.6) 1(6) 2 (40)
'K.Z.Akut 3(333) 3(29 10 (58.7) 1 (20)
 Toplam 19(100) 1 12(100) 117 (100) 5 (100)

Tim hastalar anemi yoniinde incelendiginde; 80 hastanin 38’inde (% 47.5) degisik
derecelerde anemi saptandi. Siyanotik 29 hastanin ve asiyanotik 51 hastanin sirastyla 12
(% 41.3) ve 26'sinda (% 51) anemi saptand: (p<0.02). (Tablo 20) Nutrisyonel yeterli 37
hasta ve yetersiz 43 hastanmn ise sirasiyla 15 (% 40.5) ve 23'inde % 53.5 degisik
derecelerde anemi tespit edildi.(p>0.05). (Tablo 21) Anemi ayirici tanisina gidilmedi.
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Tablo 20. Siyanotik ve Asiyanotik Grupta Anemi Saptanan Hastalarm Dagilim

Anemi var 12(413) 126 (51) 38475) |
'Anemiyok  |17(87) 259 425
Toplam ~29(100) ~51(100) ﬂ 80(100)

e e (SRR b SN v s k]

Tablo 21. Nutrisyonel Yeterli ve Yetersiz Grupta Anemi Saptanan Hastalarin

Dagilim

15 (40.5) 123 (53.5)
“Anemi yok 122 (59.5) 20 (46.5)
' Toplam 37(100) 43 (100) ’

P>0.05

Anne egitim durumuna gore nutrisyonel yeterli ve yetersiz hastalann dagihmina
baktigimizda; nutrisyonel yeterli 37 hastanin anne egitim durumlarinin dagilim: okuma-
yazmasi olmayan, ilkokul mezunu ve ortaokul-lise-iniversite mezunu olmak t{izere
srasiyla; 7 (% 19), 23 (%62), 7 (% 19) olarak saptanirken; nutrisyonel yetersiz 43
hastanin anne egitim durumlar yine aym siralamayla; 12 (% 28), 26 (% 60.5) ve 5 (11.5)
olarak bulundu. 1ki grup arasinda anne egitim durumu agisindan fark saptanmadi. (Tablo
22) Sadece 2 anne (% 2.5) yiiksekokul mezunuydu.
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Tablo 22. Anne Egitim Durumlarina Gore Nutrisyonel Yeterli ve Yetersiz

Hastalarin Dagihmi

 Nutrisyonel -

Netersizn( %)

Okuma-ya yok

12 (28)
fikokul 123 (62) 26 (60.5)
Ortaokul-lise-yiiksekokul 7(19) 5(11.5)
Toplam 37 (100) 43 (100)
P>0.05

Bir yagindan biyiik hastalarin ortalama bir yilda gegirdikleri alt solunum yolu enfeksiyon
(ASYE) sayist nutrisyonel yeterli 28 ve nutrisyonel yetersiz 29 hastada ortalama
sirasiyla; 0.27 £ 0.528 ve 0.83 + 1.16 olarak bulundu ve iki grup arasinda anlaml fark
saptandi. (P<0.05) (Tablo 23)

Tablo 23. Nutrisyonel Durumlarina Gore Hastalarm 1 Yildaki Ortalama
ASYE Sayilan

1 yilda gegirilen ASYE sayist 0.27 £0.528 0.83+1.16 <0.05
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Nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel yetersiz grubun sirasiyla; ortalama serum albumin
degerleri  4.15 + 0.47 ve 3.8+ 0.52 g/dl (p<0.05); ortalama serum ginko degerleri 98 +
22.5 ve 83.3 +26.1meg/dl (p<0.05). (Tablo 24) Tim hastalarin T3, T4 ve TSH degerleri
normal simirlarda bulunurken; nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel yetersiz grubun ortalama
T3 degerleri sirastyla; 1.83 + 0.4 ve 1.86 + 0.44 ng/ml(p>0.05), T4 degerleri; 9.4 + 2.6
ve 11.6 + 14.9mcg/dl (p>0.05) ve TSH degerleri; 3.7 £ 3 ve 4.19 + 3.2 IU/ml(p>0.05)

olarak saptand: ve aralarinda fark bulunmad.

Tablo 24. Nutrisyonel Yeterli ve Yetersiz Grupta Ortalama Albumin,Cinko,

Degerleri

Albumin(g/dI) 4.15+047 3.8+0.52

Cinko(meg/dl) 98 +22.5 83.3 +26.1 <o_osJ

Nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel yetersiz olgularla,kontrol grubunun ortalama IGF-
T'leri sirastyla; 91.6 + 33, 50.4 +£22.8 ve 107 + 19.7 ng/ml , ortalama IGFBP-3'leri
sirastyla; 3113 + 1055 ,1530 + 874 ve 3312 + 409 ng/ml olarak saptand: ve nutrisyonel
yetersiz grup ortalama IGF-I ve IGFBP-3 degerleri nutrisyonel yeterli ve kontrol grubu
ortalama IGF-I ve IGFBP-3 degerleri ile kargilagtinildiginda  hem IGF-I hem de
IGFBP-3 diger iki gruba goére anlamh olarak daha diigiik bulundu. (ikisi igin de p<0.005);
nutrisyonel yeterli olgular ve kontrol grubu arasinda ise ortalama IGF-1 ve IGFBP-3
degerleri agisindan fark saptanmadi. (p>0.05) (Tablo 25) Nutrisyonel yeterli ve
nutrisyonel yetersiz olgularla,kontrol grubunun ortalama TY SDS’leri arasinda anlamh
fark saptanmamugtir(p>0.05). Nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel yetersiz gruplarin
ortalama IGF-1 ve IGFBP-3 degerleri ayrica,sirastyla; sekil 8 ve sekil 9°da gosterilmigtir.
Nutrisyonel yeterli gruptaki 8 siyanotik ve 29 asiyanotik hastanin ortalama IGF-I ve
IGFBP-3 degerleri sirasiyla; IGF-I i¢in 85 + 30.2 ve 93.3434 ng/ml(p>0.05), IGFBP-3
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igin 3632 + 1510 ve 2970 + 873 olarak saptandi ve nutrisyonel yeterli siyanotik grubun
ortalama IGF-T  degerleri kontrol grubuna gore anlamh olarak daha diigiik bulunurken;
nutrisyonel  yeterli asiyanotik grupla kontrol grubu arasinda anlamli  fark
bulunmadi(sirasiyla p< 0.05 ve p>0.05), ortalama IGFBP-3 degerleri agisindan ise iki
grubun da kontrol grubu ile arasinda anlamli fark bulunmadi (ikisi grup icin de
p>0.05).(Tablo 26) Nutrisyonel yeterli gruptaki  siyanotik ve asiyanotik hastalarin
TY’lart sirasiyla; 3.3 + 3.1 ve 2.58 £ 2.02  olarak bulundu ve kontrol grubu ile
aralaninda anlamlt fark saptanmadi(p>0.05). Nutrisyonel yeterli siyanotik ve asiyanotik

hastalann ortalama IGF-I  degerleri ayrica sekil 10°da  gosterilmistir.

Tablo 25. Nutrisyonel Yeterli ve Yetersiz ve Kontrol Grubunun Ortalama

IGF-I ve IGFBP-3 Degerleri

p<0.005*

| IGF-I ng/ml

1530 + 874 3113 £1055

[IGFBP-3 ng/ml

*Nutrisyonel yetersiz grupla nutrisyonel yeterli ve kontrol grubu arasinda fark var.

33124409 {p<0.005** ’

*% Nutrisyonel yetersiz grupla nutrisyonel yeterli ve kontrol grubu arasinda fark var.

Tablo 26. Nutrisyonel Yeterli Siyanotik ve Asiyanotik Hastalarla Kontrol

Grubunun Ortalama IGF-I1 ve IGFBP-3 Degerleri

. 39
'IGF-I ng/ml 85 +30.2 107+197 |933+34
IGFBP-3 ng/ml 3632£1510 |3312+409 |2970 873 |p>0.05

*Nutrisyonel yeterli siyanotik olgularla kontrol grubu arasinda fark var.
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Sekil 10. Nutrisyonel Yeterli Siyanotik ve Asiyanotik Olgularin Ortalama
IGF-I degerleri

IGF-1 ile ortalama Va SDS arasinda pozitif iligki saptandi. (= 0.647, p= 0.0001) (Sekil
11)

IGF-1 ile ortalama Boy SDS arasinda pozitif iliski saptandi.(r= 0.384, p= 0.0004) (Sekil
12)

IGF-1 ile ortalama alinan kalori oram: arasinda pozitif iliski saptandi.(r= 0.478, p=
0.0001) (Sekil 13)

IGF-I ile ortalama aliman protein oram arasinda pozitif iligki saptand1.(r= 0.359, p=
0.001) (Sekil 14)

IGF-I ile ortalama TSF SDS arasinda pozitif iliski saptandi.(r= 0.340, p= 0.002) (Sekil
15)

IGF-I ile ortalama MAC SDS arasinda pozitif iliski saptands.(r= 0.502, p= 0.0001) (Sekil
16)

Siyanotik hastalarda IGF-I ile oksijen saturasyonu arasinda pozitif iligki saptandt.(r=
0.36, p=0.048) (Sekil 17)

IGFBP-3 ile ortalama Va SDS arasinda poxzitif iliski saptandi.(= 0.679, p= 0.0001)
(Sekil 18)

IGFBP-3 ile ortalama Boy SDS arasinda pozitif iliski saptandi.(r= 0.518, p= 0.0001)
(Sekil 19)

IGFBP-3 ile ortalama alinan kalori oram arasinda pozitif iliski saptandi.(r= 0.398, p=
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0.0002) (Sekil 20)

IGFBP-3 ile ortalama TSF SDS arasinda pozitif iligki saptandi.(r= 0.415, p= 0.0001)
(Sekil 21)

IGFBP-3 ile ortalama MAC SDS arasinda pozitif iligki saptandi.(r= 0.506, p= 0.0001)
(Sekil 22)

Siyanotik hastalarda IGFBP-3 ile oksijen saturasyonu arasinda iliski saptandi. (r= 0.42,
p=0.023)(Sekil 23)

IGFBP-3 ile ortalama ortalama alinan protein arasinda iligki saptanmadi. (= 0.213, p=
0.571)

Malnutrisyon smiflamasina goére hastalanin ortalama IGF-I ve IGFBP-3 degerleri
degerlendirildiginde; akut, kronik ve kronik zeminde akut beslenme yetersizligi saptanan
hastalarin ortalama IGF-I degerleri, ng/ml olarak sirasiyla; 51.6 + 20.04, 66.13 + 33.6 ve
41.7 £ 15.4 (p>0.05); ortalama IGFBP-3 degerleri ise ng/ml olarak yine strasiyla; 1734 +
1002, 2043 + 1010 ve 1072 + 303 (p<0.005) olarak bulundu.(Tablo 27) Malnutrisyon
siniflamasma gore ortalama IGF-1 ve IGFBP-3 degerleri ayrica sekil 24 ve sekil 25°te

gosterilmistir.

Tablo 27.Nutrisyonel Yetersiz Hastalarm Malnutrisyon Smiflamasina Gore
Ortalama IGF-I ve IGFBP-3 Degerleri

{IGF-I (ng/ml) 51.6 £20.04 66.13 +£33.6 41.7+15.4 >0.05

‘IGFBP-3 (ng/ml) {1734 +1002 2043 + 1010 1072 +303 <0.005
!
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06.TARTISMA

DKH’da biyiime geriliginin sik gorildiigii uzun yilllardan beri bilinmektedir. Mehrizi
ve Drash (4), DKH ve biiyiime geriligi aras iligkiye yonelik ilk genig kapsamli aragtirmayi
yapmuslar ve; 890 siyanotik ve asiyanotik hastanin %27’sini boy ve agirlik¢a 3 persentilin
altinda bulmuglar,ayrica ; 6zellikle kompleks siyanotik gruptaki hastalarda en fazla
olmak tizere, siyanotik DKH’li hastalarda biiyiime geriliginin daha fazla oldugunu ve
siyanotik hastalarin hem viicut agirliklan, hem de boylarinin aym oranda etkilendigini;
ancak soldan saga santh hastalarin daha gok viicut agirliklarinin, obstriiktif tip lezyonu
olan hastalarin ise daha ¢ok boylarmn etkilendigini bildirmiglerdir. Bizim ¢ahsmamzda
da benzer olarak; hastalarimizin toplamimin %27.5%inin  viicut agirhklarni, %21.2’sinin
ise boylanim 3 persentilin altinda bulduk.Ayrica,siyanotik hastalarda ozellikle viicut
agirhgmi  asiyanotik hastalara gore biraz daha fazla etkilenmig bulurken; her ikisinin de
biiyimelerinin viicut agirliklari yoninden daha belirgin olmak iizere;hem boy hem de
viicut agirhig yoniinden geri oldugunu saptadik(siyanotik ve asiyanotik olarak sirasiyla;va
SDS’leri -1.46 £ 0.85 ve -1.11 £ 1.39,boy SDS’leri -1.16 + 1.29 ve -1.05 + 1.21)(Tablo
2).Her iki hastalik tipini alt gruplanna gore ayirdigimizda,en fazla biyiime geriligini,
kompleks siyanotikli hastalarda(va SDS -1.69 + 0.71 ve boy SDS -1.14 + 1.04) ve daha
sonra soldan saga santh hastalarda(va SDS -1.49 + 1.45 ve boy SDS -1.22 + 1.34) ve
tgiincii sirada TOF’lu hastalarda saptadik(va SDS -1.17 £ 0.95 ve boy SDS -1.18+ 1.6).
Obstriiktif tip lezyonlu hastalar ise viicut agirhg ve boy yéniinden en az etkilenmis grubu
olusturuyordu(va SDS -0.41 + 0.99 ve boy SDS -0.75 + 0.89). Sadece kompleks
siyanotikli hastalarda viicut aguligi boya gore anlamh derecede etkilenmis
bulunurken(p<0.05) ; obstriktif tip lezyonlu hastalarda boyun biraz daha fazla etkilenmis
oldugu saptandi, ancak bu istatiksel olarak anlamh degildi(Tablo 4).

Mehrizi ve Drash; biiyime geriligi siddeti yoéninden TOF’lu hastalart ikinci sirada
bildirirken,bizim ¢alismamizda soldan saga santl: hastalar ikinci sirada yer aldi.Bu farklilik
hasta sayist ile ilgili olabilecegi gibi, TOF’lu grubumuzda 4 hastanin palyatif sant
operasyonu olmalari ve bunlardaki bityiime geriliginin daha az siddette saptanmis olmast
ile ilgili olabilir. Mehrizi ve Drash da calismalarinda palyatif ve tam diizeltme

operasyonlarmin,DKH’l  gocuklarin  biiyiimelerini iyilestirdikleri ~bildirmiglerdir.Bir
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olasilik ta , soldan saga santh grubumuzda hastaligt siddetli olan hastalarin oramnin fazla
olmast olabilir. Mehrizi ve Drash da; bu grupta, siddetli hastalig olanlarda daha fazla
bityiime geriligi oldugunu gostermislerdir.

Mehrizi ve Drash’in galigmasi ve benzer ¢aligmalarda(4,43), DKH’li ¢ocuklarin dogum
agirliklant normale yakin veya normalin hafif altinda bulunmug ve biiyime geriligi ile
dogum agirhg arasinda iligki saptanmamugtir Bizim g¢aligmamzda da,hastalarimizin
ortalama dogum kilolart siyanotik ve asiyanotik hastalar i¢in normale yakin olarak
saptadik(sirastyla; 3058 £ 425 ve 3146 * 828, p>0.05)(Tablo 2) ve dogum kilolar
yoniinden, nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel yetersiz guruplar arasinda fark saptamadik
(sirastyla; 3143 £ 907 ve 3089 + 484, p>0.05)(Tablo 9) .Bu da DKH’li gocuklarda
bitytime geriliginin daha ¢ok postnatal yagamla ilgili oldugunu gostermektedir.

DKH’da goriilen bityiime geriliginin beslenme ile iligkili oldugu dusiiniilmektedir. Ancak
bunun yetersiz alimdan mu, yetersiz kullammdan m, yoksa artmug ihtiyagtan mu oldugu
hala tartijma konusudur.Strangway ve arkadaglan(43),Kanada’da yaptiklart bir
calismada; 568 DKH’li gocugun bilyiimelerini ve beslenmelerini incelemigler ve bu
hastalarin nutrisyonel alimlarim normale yakin saptayip,biyiime hizi ile beslenme ve
hastalik siddeti arasi iligki saptayamamuglar; beslenmenin ve hastalik siddetinin DKH -
bilyime arasi iligkide 6nemli bir etken olmayabilecegini iddia etmislerdir Huse ve
arkadaslari(15); 7’si kalp yetmezlikli, 11 DKH’l infantin enerji alimlarmi diisiik,enerji
harcanimlarini normal saptamuglardir. Menon ve arkadaglan ise(39); 21 DKH’h infantin
incelenmesi sonucu; bu hastalarin hem enerji alimlarin yetersiz,hem de 6zellikle, hastalik
siddeti fazla olan hastalarda istirahatteki enerji harcamimlarmi normale gore yiksek
saptamiglar ve oksijen harcamm ile viicut agiuh ve TSF arasinda iligki
bulmuglardir.Yine Hansen ve Dorup(36); 22 KKH’h infantin, 14 ginlik diet
monitorizasyonundan  sonra, enerji alimi oranlanmi normalin %76’s1, protein alim
oranlarini ise normalin %228’i olarak bulmuglardir. Ayni ¢alismada, hastalarin eser element
ve vitamin alimlant da digik saptanmugtir.Steven ve arkadaglar ise(152); 19 DKH’l
infantta yaptiklan galigmada, 24 saatlik enteral besleme ile hastalara daha fazla kalori
verilmesini saglayip,bunlarin oral beslenenlere gore daha hizh biyiidiiklerini ve DKH’lt
hastalann  normale gére daha fazla enerjiye  gereksinim  duyduklarim
gostermiglerdir. Bougle ve arkadaglari aym sekilde benzer bir caligmada(153);enteral

beslenme ile yeterli enerji verilerek, hastahk siddeti ne olursa olsun, bu hastalarda yeterli
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biiyiimenin saglandifim bildirmislerdir. En son Barton ve arkadaglan ise(44), 8 siyanotik
ve asiyanotik infantta yeni gelistirilen bir metodla enerji tiketimini hesaplanuslar ,
istirahatte bile viicut afuliklani ile orantisiz olarak bu hastalarin daha fazla enerji
tiikettiklerini gostermigler ve normal bityiimeleri igin daha gok enerjiye gereksinim
duyduklarmi 6ne siirmiiglerdir. Farkh olarak Sonheimer ve arkadaglar1(46); konjesyona
baglt olusabilecek malabsorbsiyonun da , yetersiz kullanima yol agarak bu hastalardaki
biiyiime geriliginin nedeni oldugunu iddia etmigler ve 21 DKH’li infantin digkilarinda
protein ve yag miktarimi kontrollere gore fazla bulmuglar,ancak bagirsak biopsilerinde
patoloji saptayamamuslardir Menon ve arkadaglarinin caligmasinda(39) ise; hem hastalarin
diskilarindaki  yag ve protein miktarlart hem de bagrsak biopsileri  normal
saptanmugtir. Birkagi harig,tim gahigmalarda DKH ve biiyiime geriligi arasi iliskide
hastalarm nutrisyonel durumlarin énemi iizerinde durulmus ve bu hastalardaki enerji
ihtiyacinin normale gore daha fazla oldugu vurgulanmugtir.

Biz caligmamizda zor ve pahalt bir yontem oldugundan, hastalarimizin ~ enerji
harcanimlarim dlgmedik Hastalarimizin yasa gore boy ve boya gore aguliklarma gore
nutrisyonel durumlarim belirledigimizde;tim hastalarin 43’i(%54) nutrisyonel yetersiz ve
37°5i(%46) nutrisyonel yeterli saptandi.Siyanotik hastalarda asiyanotik hastalara gore
daha yiksek oranda nutrisyonel yetersizlik saptadik(sirasiyla; %72.5 ve
9%43.2,p<0.005)(Tablo 11).Nutrisyonel yetersizlik siklik oranlarna gore hastalik gruplari
en goktan en aza dogru kompleks siyanotik,TOF,soldan saga santh ve obstriiktif tip
lezyonlu olarak sralandi(sirastyla;%75,%69,%51.5,%27.6)(Tablo 12). Caliymamizda;
kalori alim oranlari daha disiik olmak iizere,hem siyanotik hem de asiyanotik gruplarda
kalori ve protein alim oranlanii normalin altinda  saptadik, ancak siyanotik ve asiyanotik
hastalar arasinda kalori ve protein alm oranlan agsindan istatiksel fark
bulunmadt.(siyanotik ve asiyanotik hastalarda kalori ve protein sirastyla % olarak ; 84.2
+17.8 ve 86.2 £ 13.5,p>0.05; 89.2 + 13.4 ve 92.4 + 12.2,p>0.05)(Tablo 5). Aym sekilde
nutrisyonel yetersiz grupta, kalori aimlarinda daha belirgin olmak iizere; nutrisyonel
yeterli gruba gore, kalori ve protein alm oranlarmi  belirgin olarak distik
saptadik(sirastyla % olarak; 76.6 + 14.1ve 94.3 £ 11.7, p<0.05; 80.8 +11.8 ve 98.8 +
9.2,p<0.05)(Tablo 9). Ayrica galismamizda kalori ve protein alm oranlari ile,kalori alim
orami ile daha yiiksek diizeyde olmak iizere; viicut agirh@(sirastyla;r=0.546,p=0.0001 ve
r=0.419,p=0.0001) ve boy (sirastyla;r=0.338 ,p=0.0021,r=0.224,p=0.029)  arasinda
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belirgin iligki saptadik.Bunlar beslenmenin DKH ve biyiime geriligi arast iliskide 6nemini
ortaya koymaktadir.

Belirgin buyime geriligi ve malnutrisyonun saptandigi TOF,kompleks siyanotik ve
asiyanotik olgularin soldan saga santh hastalik gruplarinda,hastalik siddetine gore orta
siddetli ve siddetli hastaligi olan hastalar arasinda, kalori ve protein alim oranlar

acisindan fark saptamadik (sirasiyla % olarak; TOF’lularda 85 £ 19.2 ve 80 +
10,p>0.05, 89 £ 10 ve 84 + 7.9,p>0.05kompleks siyanotiklerde 80 + 22 ve 91 +
15,p>0.05, 84.5 £ 18 ve 96.5 = 11,p>0.05, solda saga santlilarda 87.9 £ 9 ve81 +

16.9,p>0.05, 92 £ 11.3 ve 92 + 14,p>0.05)(sirastyla;tablo 6,7,8),ancak;bu 3 grupta da
siddetli hastalig1 olanlarda,orta siddetli hastaligi olanlara gore; aldiklart kalori ve protein
oranlarimin farkli olmamasina ragmen, daha fazla oranda nutrisyonel yetersizlik sikligi
belirledik( sirasiyla, TOF’lular i¢in%80 ve %62.5 ,p<0.05;kompleks siyanotikler igin
%87.5 ve %62.5,p<0.05; soldan saga santlilar igin %61.9 ve %33.3,p<0.05)(
sirastylajtablo13,14,15). Kompleks siyanotik hastalarda farkli olarak, hastaligi siddetli
olanlarda orta siddetli hastalig1 olanlara gore daha yiiksek oranda nutrisyonel yetersizlik
belirlememize ragmen; ortalama kalori ve protein alim oranlarini orta siddetli hastalig
olanlara gore istatiksel olarak anlamli olmasa da biraz daha fazla olmas: dikkat ¢ekiciydi.
3 grubun da hastalik siddeti yonunden simflandirilan alt gruplan arasinda anlaml yas farki
da yoktu.Bu bulgular hastalik siddetinin beslenme kadar énemli faktér oldugunu ve
hastaligit  siddetli  gruplarda  enerji  ihtiyactun  daha  fazla  oldugunu
dustindiriyordu. Obstriiktif tip lezyonlu grupta nutrisyonel yetersizlik oram digerlerine
gore anlamh derecede diisiiktii  ve hastalik siddeti ile iligkisi de saptanmad: (Tablo 16).
Bu bulgulara ek olarak; basta belirttigimiz gibi siyanotik ve asiyanotik hastalar arasinda,
kalori ve protein alim oranlart agisindan belirgin fark saptanmamasma ragmen;
malnutrisyonlu hasta oranimimin siyanotik hastalarda asiyanotik hastalara gére daha sik
bulunmasi ve kompleks siyanotik gruptaki hastaligi siddetli olgularin,orta siddetli
olgulara gore hem kalori hem de protein yoéninden daha iyi beslenmelerine
ragmen,nutrisyonel yetersizligin bu olgularda daha yiiksek oranda bulunmasi hem
siyanotik hastalarda enerji gereksiniminin asiyanotiklere gére daha fazla oldugunu ,hem
de bu hastalardaki  hipoksinin biyiime geriliginde ek bir etken olabilecegini
dustindirmektedir.

Bu sonuglar,bayiik bir seri olan Strangway ve arkadaslarimin(43) yaptiklan ¢aligmaya ters
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gibi goriinse deliteratiirdeki genel kanya uygundur Kaldi ki; Stranway ve arkadaglarinin
kendilerinin de belirttikleri gibi, calisma gruplart daha gok hafif siddetteki olgulardan
olusuyordu ve galigmalarinda hastalarin biiyiime durumlan da daha az etkilenmig olarak
saptanmugti.

Hastalanmizin; literatiirde bildirilen kadar yiiksek olmamakla birlikte, protein alm
oranlarinin kalori alim oranina gore daha yiiksek saptanmasi; DKH’li hastalarm daha gok
enerji yoninden eksik beslendiklerini distindiirmektedir. Ulkemizdeki beslenme
aligkanliklarinin da bu duruma etkisi olabilir.

Yapilan tiim ¢aligmalarda, DKH’li gocuklarda biytime geriliginin infantil dénemde daha
sik oldugu bildirilmistir(4,43).Bizim galismamizda da, nutrisyonel olarak etkilenen
hastalarin %51°i 0-2 yas aras1 gocuklardan olusuyordu. Bunun nedenini,ilk iki yag arasi
dénemin, bityiimenin en hizli  ve beslenmenin biiyiimede en etkili oldugu donem olmast
ile agiklayabiliriz(2,81).

Siyanotik ve asiyanotik hastalann TY/KY oranlar arasmda fark yokken (p>0.05)(Tablo
3),nutrisyonel yetersiz grupta TY/KY m belirgin yiiksek saptadik(Tablo 10). Nutrisyonel
yetersizliklerde kemik yagimn geri oldugu bilinen bir bulguydu(24,67).Bu bulgular,
hastalarimizda nutrisyonel yetersizlige bagl biiyime geriligi oldugunu destekliyordu.
KY’na en gok etkili olan troid hormon diizeylerini (93) hastalarimizin hepsinde normal
siirlarda saptadik.

DKH’da goriilen biiyiime geriliginde suglanan faktorlerden birisi de, bu hastalann sikga
kullandiklari digoksin ve ditiretik gibi ilaglar oldugundan,szellikle; digoksinin istah kesici
etkisi ve diiiretiklerin ise; biiyiime ile yakin iliskili olan ginko gibi eser elementlerin
ve potasyum gibi elektrolitlerin iizerine etkileri nedeniyle bityiime bozuklugunda etkili
olabilecekleri diisiiniildiiginden(40,47-49), calismamizda; bu ilaglann sk kullanildigt
soldan saga santh hastalarda,ilag kullammlarina gore nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel
yetersiz hastalarm dagilimim degerlendirdik ve nutrisyonel yetersizligi, sadece digoksin
kullanan hastalarda daha az ,beraberinde diiiretik te kullanan hastalarda ise daha yiksek
oranda saptadik(Tablo 17). Bunun nedeni ,digoksin i¢in;bu ilacin tedavi edici ve hastalik
siddetini azaltic1 etkisi  ile olmasi veya sadece bu ilaci kullanan hastalarm,ditretik
tedaviye ihtiyag gostermeyen daha az siddetli hastalar olmasi olabilir Benzer
sekilde,digoksin ve ditiretik beraber kullanan hastalar igin debunlarin daha siddetli

olgular olmast etken olmus olabilir.Ciinkii; hastalanmizin hepsinin serum elektrolit
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diizeylerini normal siurlarda saptadik ve ditretik kullanan ve kullanmayan hastalar
arasinda serum cinko diizeyleri agisindan fark saptamadik. Bu ilaglarin etkisi konusunda
daha fazla yorum yapmak icin olgu sayimiz yeterli degildi.

DKH’li gocuklarda gériilen biiyiime geriliginde sosyoekonomik ve kiiltiirel faktérlerin de
etkisi tizerinde durulmustur (40). Strangway ve arkadaslanmn caligmasinda da(43),
bityiime geriliginin daha az oranda bulunmasmmn ve hastalarn nutrisyonel durumlarimn
normale yakin saptanmasinin, ailelerin veya bakicilarin beslenme konusundaki bilgi ve
becerilerinin fazlahgina bagh olabilecegi one surilmiistir Biz galismamizdashastalarn
annelerinin egitim durumlarina gore nutrisyonel yeterli ve yetersiz hastalarin dagilimina
baktigimizda,anne  egitimi  ile nutrisyonel  durum  arasinda anlamli  iliski
saptamayadik(Tablo 22).Ancak hastalarin annelerinin bityiik kisminin egitim diizeylerinin
diisiik olmas: dikkat gekiciydi Bu yizden annelerin egitim ve bilgi diizeylerinin hastalarin
nutrisyonel durumlarina hig etkisinin olmadigim disinmiyoruz.

DKH’li gocuklarda, ASYEnin sik gorilmesi de biiyiime geriligininin sebeplerinden biri
olarak goriilmiistiir(4,40).Gergekten biz de 1 yagimdan biyiik hastalarimizi ortalama 1
yilda gegirdikleri ASYE siklig1 agisindan degerlendirdigimizde, ~nutrisyonel yetersiz
hastalarin nutrisyonel yeterli hastalara gore daha sik ASYE gegirdiklerini saptadik(0.275
+0.528 ve 0.827 + 1.16,p<0.05)(Tablo 23).Siyanotik ve asiyanotik nutrisyonel yetersiz
hastalant ASYE agisindan aymi olarak degerlendigimizde ise,asiyanotik hastalarin biraz
daha fazla ASYE gegirdiklerini gordiik. Ancak bu istatiksel olarak anlamh degildi ve bunu
bulgularimizda belirtmedik.

Hastalanmizin  serum Zn diizeylerini degerlendirdigimizde; nutrisyonel yetersiz grupta
ortalama serum Zn diizeyini, nutrisyonel yeterli gruba gore belirgin disiik
saptadik(sirastyla; 83.3+26.1 ve 98+22.5 mcg/dl, p<0.05) (Tablo 24)..Serum Zn diizeyi
tam Zn eksikligini yansitmasa da, bu bulgu anlamhyd: Gergi hastalarimizin aldiklar
diyetleri;daha uzun stireli ve ayrmtili diyet alim Gykusiyle dogru sonug verecegini
disiindigimiizden, eser element ve vitamin alimi yoniinden degerlendirmedik. Ancak
daha once de bahsettigimiz gibi Ronhold ve Dorup’un ¢aligmasinda(16) bu hastalarin
yetersiz eser element ve vitamin aldiklari gosterilmis ve bunun bityiimelerinde etkili
olabilecegi one siriilmiistiir.Zn’nin biyimedeki 6nemi de gegmiste yapilan gahsmalarla
gosterilmig ve son yapilan ¢alismalarda, 6zellikle IGF-1 sistemi ile yakin iliskide oldugu

one siirilmiigtiir(49,50).
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Nutrisyonel durumdan en gok etkilenen eser elementlerden birinin demir oldugu
bilinmektedir ve organizmada demir eksikligi, demir eksikligi anemisine yol
agmaktadir(79).Biz de hastalarimizi anemi yoniinden degerlendirdigimizde, hastalarumizin
%47.5%inde anemi oldugunu saptadik. Asiyanotik hastalarda  anemi sikligi orammi,
siyanotik hastalara gore biraz daha yiksek oranda bulduk(sirastyla;%51 ve %41.3)
(Tablo 20).Ancak  demir preparati kullanan 10 hastamn 7’sini siyanotik hastalar
olusturuyordu. Nutrisyonel yetersiz grupta anemili hasta oranini,nutrisyonel yeterli gruba
gore daha fazla bulmamiza ragmen(sirasiyla; %53.5 ve %40.5); bu fark istatiksel olarak
anlamli degildi(Tablo 21).Yani nutrisyonel durumlarina bakilmaksizin, tiim hastalarda
anemi orani yiksekti. Anemi ayrict tamsina gitmedik,ancak bu hastalarn biyiik
cogunlugunun demir eksikligi anemisi oldugunu diisiiniiyoruz..Bu kadar yiksek anemi
oranina karsilik hastalarin sadece 10°u(%12.5)demir preparatt kullaniyordu.
Calismamizda;nutrisyonel yetersizlik saptanan hastalarimizi Waterlow simiflamasina gore
degerlendirdigimizde;akut ve kronik zeminde akut malnutrisyonu yaklasik birbirine yakin
oranlarda olmak iizere(sirasiyla;%41.8 ve %39.6)kronik malnutrisyona gore(%18.6)
daha yitksek oranlarda saptadik. Siyanotik hastalarda akut malnutrisyonlu,asiyanotik
hastalalarda ise kronik zeminde akut malnutriyonlu hastalar her iki grubun da yaklagik
yanisimt olugturuyordu(sirastyla; %47.6 ve %50) (Tablo 18).Bu farklilikta; siyanotik
hastalarda hastalik bulgularinin; 6zellikle siyanoz ve hipoksinin, daha geg siddetlenmesi
ve ek olarak; asiyanotik hastalarda erken donemde olusan kalp yetmezligi ve gegirilen
sik alt solunum yolu enfeksiyonlan ile bu hastalann uzun siireli nutrisyonel yetersizlige
maruz kalmalarinin etken olabilecegini diisiinduk.

Ciinkii, nutrisyonel yetersizlik saptanan siyanotik ve asiyanotik hastalarin takvim yaslari
arasinda fark yoktu. Nutrisyonel yetersizlik saptanan hastalarin biiyitk cogunlugunda akut
malnutrisyon vardi.Cameron ve arkadaslarmin(154) 150 DKH’li gocukta yaptiklar
caligmada ise hastalarin %330 akut ve %64°{1 kronik malnutrisyonlu olarak saptanmustir.
Bizim  g¢aligmamizda akut  malnutrisyonun yitksek ~ oranda  goriilmesinin
nedeni,olgulanmizin yarismdan fazlasim 0-2 yag arasi hastalar olusturmast, ozellikle
nutrisyonel yetersizligin sik saptandig: kompleks siyanotik hastalik grubumuzda diger
hastaltk gruplarina gore infantil donemdeki hastalarmizin daha yiiksek oranda bulunmast
olabilir. Nutrisyonel yetersizlik saptanan hastalarin biiyiik gogunlugunda 1 ve 2. derece
malnutrisyon saptandi(%93) Higbir hastada kwashiorkor klinik tablosu yoktu,ancak daha
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6ncede bahsettigimiz gibi,hastalarin protein alim oranlari digiik bulunsa da, kalori alim
oranlarina gore daha yiiksekti ve hastalarnimizda daha gok kalori alim eksikligi vardi.Bu
sonuglar literatiirdeki bilgilere uygundur(36,155).

Nutrisyonel yeterli ve nutrisyonel yetersiz grubun ortalama albumin degerleri arasinda
belirgin fark olmasina karsin(sirasiyla; 4.15 + 0.47 ve 3.8 £ 0.52 g/dl,p<0.05) (Tablo 24);
nutrisyonel yetersiz higbir hastada albumin degeri patolojik sinirlarin altinda degildi. Bunu
yine bu hastalarda daha ¢ok kalori eksikligi oldugunu gosteriyordu.

Cahigmamizda nutrisyonel yetersiz, nutrisyonel yeterli ve kontrol grubunun ortalama IGF-
I ve IGFBP-3 degerleri ng/ml cinsinden sirastyla; 50.4 = 22.8 ve 1530 = 874 , 91.6 £33
ve 3133 £ 1055, 107 £ 19.7 ve 3312 + 409 olarak saptandi.Nutrisyonel yetersiz grubun
ortalama IGF-I ve IGFBP-3 degerlerini nutrisyonel yeterli ve kontrol grubu ile
kargilagtirdigimizda hem IGF-I hem de IGFBP-3’iin anlamli olarak daha diigiik oldugunu
belirledik( iki grupla da p<0.005), nutrisyonel yeterli ve kontrol grubu IGF-I ve IGFBP-3
degerleri arasinda ise anlamh fark saptanmadi (p>0.05)(Tablo 25). IGF-1 ve IGFBP-3’iin
serum konsantrasyonlarinin malnutrisyonda dugstigii ve malnutrisyondaki biiyiime
geriligi ile yakin iliskide oldugu daha onceki g¢aligmalarda gosterilmigtir.
(84,85,90,91,141,142). Beslenme  yetersizliklerinde olusan IGF-I’deki  azalmanin
karacigerdeki IGF-I mRNA’sinda azalma ve dolayisi ile sentezindeki azalma nedeniyle
oldugu dustiniilmektedir(141). Caliymamizda; IGF-I ve IGFBP-3"ii nutrisyonel yetersiz
grupta belirgin disiik saptamamiz , ek olarak, IGF-I ve IGFBP-3’le; hastalarimizin viicut
agihg (swrasiyla; r=0.647, p=0.0001; r=0.679, p=0.0001),boy (sirasiyla; r=0.384,
p=0.0004;r=0.518,p=0.0001) ,TSF (sirasyla, r=0.340, p=0.002; r=0.415, p=0.0001),
MAC (sirastyla;r=0.502,p=0.0001; r=0.506, p=0.001) ve alinan kaloriyle (sirasiyla;
=0.478, p=0.0001; r=0.398, p=0.0002) yakin iligkide bulmamiz daha 6nce
literatirde bildirilen bulgulan1 desteklemektedir. Ayrica nutrisyonel yetersiz DKH’li
hastalarimizda K'Y n1 belirgin geri saptamamuz ve IGF-I’in de epifiz iizerine etkisinin iyi
bilinmesi(93); DKH’li hastalardaki biiyiime geriliginin patogenezinde IGF-I’in énemli rol
oynadigim bir kat daha desteklemektedir.. Literatiirdeki;, DKH ile IGF-I ve IGFBP-3
arast iliskiye yonelik tek caliyma olan, Barton ve arkadaglarmin 62 DKH’li infantta
yaptiklar ¢alismada da (156) IGF-I ve IGFBP-3 ortalama degerleri hem siyanotik
hemde asiyanotik hastalarda normale gore diisiik saptanmig ve IGF-I ve IGFBP-3’iin

DKH’li hastalarin nutrisyonel tedavilerinin degerlendirilmesinde bir belirleyici olarak
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kullanilabilecegi 6ne siiriilmistir. Barton ve arkadaglant siyanotik ve asiyanotik hastalarin
IGF-1 ve IGFBP-3 serum diizeyleri arasinda fark saptamamuglardirBiz galismamizda
nutrisyonel degerlendirme yapip hastalart gruplandirdiktan sonra,nutrisyonel faktoriin
etkili olmadig nutrisyonel yeterli siyanotik ve asiyanotik hastalarin ortalama IGF-I ve
IGFBP-3 degerlerini degerlendirdik ve iki grubun ortalama IGF-I ve IGFBP-3 degerlerini
ng/ml cinsinden sirastyla; 85 + 30.2 ve 3632 + 1510, 93.3 £ 34 ve 2970 + 873 olarak
saptadik ve nutrisyonel yeterli siyanotik hastalarn ortalama IGF-I degerleri kontrol
grubuna gore anlamh olarak diisitk bulduk (p<0.05), IGFBP-3’ler arasinda ise anlamli
fark saptayamadik. Nutrisyonel yeterli asiyanotik hastalar ve kontrol grubu ortalama
IGF-I ve IGFBP-3 degerleri arasinda ise anlamli fark yoktu (p>0.05) (Tablo 27).Bu
sonu¢ IGF-I ve hipoksi arasi ilskiyi gosteren onemli bir bulguydu ve Barton ve
arkadaglanmin ¢aligmalarindan farkliydi,giinkii onlar siyanotik ve asiyanotik hastalarin
toplamimnt  degerlendirmigler ve iki grup arasmda IGF-I agisindan  fark
saptamamuslardi. Ancak Barton ve arkadaslan calismalarinda hastalara nutrisyonel
degerlendirme yapmadiklarindan ¢alismalanna alinan hastalarin nutrisyonel durumlarini
belirtmemislerdir. Oysa bizim ¢alismamiz ve daha 6nce belirttigimiz galismalar ozellikle
IGF-I’in nutrisyonel durumdan oldukga etkilendigini gostermektedir ve bu faktor gozard
edilerek hipoksi ve IGF-1 arast iligki hakkinda yapilacak degerlendirmeler yanhs sonuglar
verebilir.Sonugta siyanotik hastalarda daha nutrisyonel durumlan bozulmadan IGF-I
diizeylerinin kontrol grubuna gore daha diisiik saptanmast,hipoksinin IGF-I'i direkt veya
indirekt olarak etkiledigini diigiindiirmektedir. Bu bulgu siyanotik hastalarda neden daha
fazla ve daha siddetli biyime geriligi oldugunu agiklayabilir. Caligmamuzda aym
zamanda siyanotik hastalarda IGF-1 ile oksijen saturasyonu arasinda iliski saptamamiz
(sirastyla;r=0.36,p=0.048) bu goriigimiizii desteklemektedir Literatirde hipoksi ve IGF-I
arast iliskiye yonelik az sayida c¢alisma vardir ve hepsi hayvan deneylerinden
olusmaktadir. Bunlardan biri olan Bernstein ve arkadaglanmin (157); deneysel hipoksi
olusturulan koyunlar iizerinde yaptiklan arasgtrmada,bunlarin IGF-1 ve IGFBP-3
degerlerini, kontrollere goére daha dugiik saptanmig ve hipoksinin etkisine dikkat
cekilmistir Bu da bizim bulgularimizi desteklemektedir. Fakat biz IGFBP-3 degerlerini
siyanotik hastalarda daha dusiik saptamadik,ancak siyanotik hastalardaki oksijen
saturasyonu ile IGFBP-3 arasinda ise iliski vard: (sirastyla;r=0.42,p=0.023). IGFBP’ler
hakkinda birgok aragtirmaya ragmen hala bilinmeyenler fazladir ve ozellikle IGFBP-3’iin
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dis etkenlerden daha ¢ok GH ve IGF-I"deki degisikliklere bagli degismeler gosterdigi
distinilmektedir(133).Calismamizda IGF-I'i alman proteinle de yakmn iligki iginde
saptarken(r=0.359,p=0.001);aym iliskiyi IGFBP-3’le saptayamanuz da(r=0.213,p=0.571)
bu karmasik iligkilerin sonucu olabilir IGF-I’in;alinan kaloriden daha fazla olmak iizere,
hem alinan kaloriden,hem de alinan proteinden etkilendigini bilinmektedir(140).IGFBP-
3’an  ise; siganlarda yapilan ¢aligmalarda alinan proteinden IGF-I’e gore daha az
etkilendigi ve protein kisitlanmas: durumunda karaciger mRNA’sinin azaldigi ancak
bobrek mRNA’simn degismedigi gosterilmistir (132,133).IGFBP’ler hakkinda daha ileri
¢aliymalara gereksinim vardir.

Caligmamizda ayrica nutrisyonel yetersiz hastalardaki malnutrisyon smiflamasma gore
IGF-I ve IGFBP-3 ortalama degerlerini degerlendirdik ve her ikisini de en diisiik olarak
kronik zeminde akut beslenme yetersizligi olan hastalarda (sirastyla; 41.7 + 15.4 ve 1072
+ 303 ng/ml), en yiksek ise kronik beslenme yetersizligi olan hastalarda
saptadik(sirasiyla; 66.13 + 33.6 ve 2043 + 1010 ng/ml) (Tablo 27). Malnutrisyon
siniflamasina gore, IGF-I ortalama degerleri arasinda istatiksel olarak fark yokken; aym
siniflamaya gore IGFBP-3 ortalama degerleri arasinda istatiksel olarak anlamli fark
bulduk(p<0.005) Literatirde, malnutrisyon simflamasina gére, malnutrisyon tipleri ile
IGF-I ve IGFBP-3 arasi iliskiyi aragtiran yayina rastlayamadik. Bu bulgular bize daha
genis serili aragtirmalarla, 6zellikle IGFBP-3’iin; DKH gibi kronik hastalikli gocuklarda,
malnutrisyon tiplerinin olusma mekanizmasinda etkili bir faktor olabilecegini ve
malnutrisyon tipini saptamada belirleyici olarak kullanilabilecegini diigiindiirmektedir.
Goruldugu gibi; DKH’daki biiyiime geriligi, 6zellikle beslenme bozuklugu ve hipoksi gibi
etkenlerin etkisi altinda IGF-I ve IGFBP-3’le yakm iliski i¢indedir ancak bu iliskinin

heniiz bir¢ok bilinmeyeni bulunmaktadir.
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07.SONUCLAR

. DKH’da; siyanotik hastalarda daha fazla , obstriiktif tip lezyonlu hastalarda ise en az

olmak tizere bityiime geriligi sik goriilmekte,viicut agirligi ve boy beraber etkilenirken;
obstriiktif tip lezyonlu hastalar diginda diger gruplarda viicut agirhigindaki diigiiklik
daha belirgin olmaktadirBu hastalardaki buyime geriligi etyolojisinde nutrisyonel
yetersizlik en onemli etken olarak goze garpmaktadir ve  0-2 yag arasi olgulart en
fazla etkilemektedir. Bu hastalar o6zellikle kalori yoniinden daha fazla olmak

iizere,hem kalori hem de protein yéniinden eksik beslenmektedirler.

. DKH’da nutrisyonel yetersizlik olugmasinda; besinlerin yetersiz alimina ek olarak,

ozellikle hastalig1 siddetli olgularda ve siyanotik hastalarda daha belirgin olmak tizere
artmig gereksinim de etkili olmaktadir Nutrisyonel tedavilerde bu g6z 6niinde

bulundurulmalidir.

. Siyanotik hastalarda yetersiz beslenmenin yaninda hipoksi biyiimeyi etkileyen en

onemli faktorlerden biri olarak saptanmugtir.

. Sik tekrarlayan ASYE’lan DKH’da biiyimeyi etkileyen faktorlerden biri olarak

degerlendirilmistir.

. Anne egitim durumu ve becerisi bu hastalarin beslenme durumlan ile yakindan iligkili

olabilir ve nutrisyonel tedavide g6z oniinde tutulmalidir.

. Eser elementlerin eksikligi bu hastalarda biiyiimeyi etkileyen faktorlerden biri olabilir

ve bu hastalarin nutrisyonel tedavilerinde ek olarak verilmeleri distiniilmelidirler.

. Tam hastalik grubumuzda anemi yiiksek oranda saptanmustir ve nutrisyonel yeterli

veya nutrisyonel yetersiz tim DKH’L olgular, kardiak hastaligin prognozuna da

etkisinden dolay1, anemi yoniinden aragtinlmalidir.

. Siyanotik hastalarda akut ,asiyanotik hastalarda kronik zeminde akut beslenme

yetersizligi daha belirgin saptanmistir.

. DKH’daki buyime geriligi ile IGF-I ve IGFBP-3 yakin iligkilidir Her ikisi de

beslenme yetersizliginden etkilenmektedir ve serum dizeyleri malnutrisyonlu
hastalarda daha dusik bulunmustur.IGF-I hem diyetle alinan kalori hem de alinan
protein miktar ile yakin iliski iginde saptanmusken, IGFBP-3 daha gok alinan kalori
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miktar ile iligkili bulunmustur.

10.Hipoksi siyanotik hastalarda ozellikle IGF-I ile yakin iligkili bulunmugtur. Hipoksinin
bu hastalarda direkt veya indirekt yollarla IGF-T’i etkiledigini ,bu nedenle siyanotik
hastalarda biiyiime geriliginin ve nutrisyonel yetersizlie duyarligin daha fazla
oldugunu diigiiniiyoruz Ayrica oksijen saturasyonu ile IGFBP-3 arasi iligkinin de
saptanmast,yine IGFBP-3"in de hipoksiden etkilendigini digiindirmektedir Her ikisi
icin de daha ileri galigmalara gereksinim vardir.

11.IGF-1 ve IGFBP-3 serum diizeyleri en ¢ok kronik zeminde akut beslenme
yetersizliginde azalmig saptanmig ve 6zellikle IGFBP-3, beslenme yetersizligi tipleriyle
yakin iligkili bulunmustur. Literatiirde beslenme yetersizligi tipi ile IGF-1 ve IGFBP-3
arasi iligkiyi aragtiran yayma rastlayamadik. Beslenme yetersizligi tipi ve IGFBP-3
arast iligkinin ayrintilan igin de daha ileri galismalara gereksinim vardir ve bu iligkinin
bilinmeyeneleri ortaya giktikca,degisik beslenme yetersizligi tiplerinde neden farkh
tipte biiyiime geriligi oldugu anlagilabilecek; belki de IGFBP-3’tin beslenme

yetersizligi tipinin saptanmasinda bir belirleyici olmasi giindeme gelebilecektir.
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