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OZET

Cift girisli AV konneksiyonlar (DILV, DIRV), trikiispid atrezisi, mitral atrezi, iyi gelismis bir
univentrikiile agilan birlesik AV konneksiyon (anbalanse CAVSD) gibi sadece bir ventrikiiliin
tam gelistigi durumlar olarak tanimlanabilen fonksiyonel univentrikiler kalplerde tedavi

secenegi Fontan dolasimi tipindeki ameliyatlardir.

Bu anomalilerin ameliyat sonras1 donemlerde de aritmi gelismesi hemodinamik acidan ciddi
sonuglar dogurabilmektedir. Fontan ameliyati yapilan hastalar postoperatif siniis ritmininin
kaybolmas1 konusunda ¢ok hassastirlar. Bu hastalarda yeterli kalp hizina ulasmak icin
pacemaker gerekebilir. Aritmiler Fontan icin kotl prognoz gostergesidir.(1).Fontan
sikllasyonu icin aritmi postoperatif donemde 6nemli bir morbidite nedenidir. Hemodinamiyi

onemli derecede etkiledigi durumlarda aritminin cerrahi tedavisi giindeme gelebilmektedir.

Literatiirde yapilan ¢caligmalarda ileri yas, sag atriyum boyutunun biiytikliigii, ortalama
pulmoner arter basinci, sag atriyum basinci, sistemik ventrikiiliin diisik gjeksiyon fraksiyonu,

ameliyat teknigi postoperatif aritmi i¢in risk faktorii olarak saptanmaistir.



ABSTRACT

Fontan circulation is the ultimate treatment option for hearts with univentricular physiology
that can be defined as the situations in which only one of the ventriclesiswell devel oped.
This definition includes the pathol ogies such as double inlet atrioventricular connections
(doubleinlet Ieft ventricle, double inlet right ventricle), tricuspid atresia, mitral atresia and

unbalanced compl ete atrioventricular septal defect.

Postoperative arythmia can have unwanted consequences in this group of patients. In the
postoperative period patients with Fontan circulation are sensitive to the loss of the sinus
rhythm. In such patients a pacemaker can be necessary to provide a sufficient heart rate.
Arythmia shows bad prognosisin Fontan circulation (1). It can cause severe morbidity in the
postoperative period. Surgical treatment of arythmia can be indicated if it affects the

hemodymics significantly.

In the previous studies; age, size of the right atrium, mean pulmonary artery pressure, right
atrial pressure, low gjection fraction of the systemic ventricle and the operative technique has
been established as the risk factors for postoperarive arythmia.
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1. GIRIS

TrikUspid atrezisi, sol AV kapak hipoplazisi, anbalanse CAVSD gibi ventrikiil yapilarindan
birinin hipoplazik oldugu durumlarda biventrikiiler tamir imkani mimkin olmaz ve palyatif
bir ¢6zUm olarak nitelendirilebilecek olan Fontan sirkilasyonu cerrahi bir ¢éziim olusturur.
Fontan sirkiilasyonu sistemik vendz doniisiin kalbe ugramadan pulmoner sisteme

yonlendirilmesi i¢in kullanilan palyatif bir cerrahi yontemdir.

Jakob ve Mayer 2000 yilinda yayinlanan Society of Thoracic Surgeons International
Congenital Heart Surgery Nomenclature and Database isimli c¢alismalarinda fonksiyonel
univentrikiiler kalp tanimmi ‘¢ift girisli AV konneksiyonlar (DILV, DIRV), bir AV
konneksiyon yokugu (trikiispid atrezisi, mitral atrezi), iyi gelismis bir univentrikiile acilan
birlesik AV konneksiyon (anbalanse CAVSD) gibi sadece bir ventrikiiliin tam gelistigi

durumlar ve diger nadir durumlar’ olarak yapmislardir.(2)

Fonksiyonel univentrikiiler kalpli hastalarda cerrahi tedavi olmaksizin prognoz asikar bir
sekilde kotiidiir. Bu hastalar dogumdan itibaren Fontan operasyonuna hazirlanmak igin
yakindan takip edilmelidirler. Bu hazirlik déoneminde bir ya da birden ¢ok palyatif ameliyat
ihtiyaci da olabilir. Bu palyatif girisimlerdeki amag yetersiz pulmoner kan akimina bagh
olusan fatal siyanozlardan veya asir1 pulmoner kan akimina karsi gelisen konjestif kalp

yetmezliginden kaginmaktir.

Fontan sirkiilasyonu yapilmis hastalarda postoperatif donemde gelisen aritmiler 6nemli
morbidite nedeni olugturmaktadir. Bu amacla daha 6nceden yapilan bircok ¢alismada Fontan
sirkiillasyonunda postoperatif aritmi acisindan risk faktorleri incelenmistir. Kumar
calismasinda ekstrakardiyak kondiiit tekniginin ameliyat sonrast erken dénem igin risk faktori
olarak saptarken (3), Chowdhury ekstrakardiyak kondiiit teknigi ile yapilan Fontan ameliyati
sonrast supraventrikiiler aritmi i¢in biilateral SVC ve sistemik ventrikuler disfonksiyonunu
risk faktorii olarak belirlemistir. (4). Gewilling ve Peters calismalarinda ileri yas, genislemis
sag atriyum, preoperatif artmisg pulmoner arter basinci, artmis sag atriyum basincini ve kotii

ventrikiil fonksiyonunu risk faktorii olarak saptamstir. (5,6)

Calismamizda 1997-2007 yillar1 arasinda klinigimizde Fontan ameliyati yapilan 40 hasta
retrospektif olarak degerlendirilmistir. Bu hastalarda literatiirden farkli olarak sistemik
dolagim1 saglayan ‘dominant ventrikiil’ iin sag ventrikiil ya da sol ventrikiil olmasinin

postoperatif aritmi agisindan risk faktorii olup olmadigi arastirilmistir.



2. ANATOMI

Fontan sirkiilasyonu uygulanabilen baslica malformasyonlar ; trikiispid atrezisi (sag AV
baglanti yoklugu), mitral atrezi (sol AV baglant1 yoklugu), ¢ift girisli sol ventrikiil ve cift
girisli sag ventrikiil (straddling / overriding / malattachment AV kapak), hipoplastik sol kalp
anomalisi, intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi (hipopplastik veya rudimenter sag
ventrikiil), hipoplastik sol veya sag ventrikiil, unbalanced CAVSD, hipoplastik ventrikiil
iceren pulmoner stenozlu non commited VSD s olan TGA, CTGA , DORV gibi patolgjiler.

2.1 TRIKUSPIiD ATREZIiSi

Fontan ameliyati i¢in endike olan klasik anomali trikiispid atrezisidir ve Fontan ameliyati ilk
defa trikiispid atrezili bir hastada yapilmistir.(7) Anomali ilk kez Holmes tarafindan 1824
tanimlanmustir.(88) Trikiispid atrezisi; trikiispid kapagin komplet agenezisi ile karakterize bir
konjenital malformasyondur.Yasayanlarda konjenital kalp hastaliklar1 arasinda %2-3 oraninda
goruldr. Bu anomalinin yasamla bagdasabilmesi i¢in ASD, VSD, PDA gibi bir santin olmasi
gereklidir. Trikiispid atrezisinde sag atriyum herhangi bir ventrikiile agilmaz ve vakalarin
cogunda kapak dokusu ya da kalintis1 yoktur. Sag atriyum tabani tamamen ventrikiiler kas

yapisindan olusur.

Sag atriyumun tek drenaji genelde genis sekundum bir ASD dir. Restriktif ASD olan nadir
vakalarda IVC nin Eustachian valvi belirginlesebilir ve sag atriyumu kiiciik bir bélmeye
ayirmis gibi goriinebilir (cor triatriatum dexter). Nadir olarak septum primum atriyal sistol
esnasinda sol atriyuma gereginden fazla deviye olur ve mitral darligina yol agabilir.(7)

Sag ventrikiiliin inlet boliimii yoktur. Hemen daima bir VSD vardir. Bu da genelde restriktiftir

ve bulboventrikiiler foramen saklindedir. (8)

Weinberg trikiispid atrezilerini 5 grupta toplamistir;

1- muskiiler tip : en sik rastlanan tiptir (%75). Trikiispid kapak hi¢ yoktur. Sag atriyum ve sag
ventrikiil aras1 tamamen kapalidir.

2-membranéz tip : vakalarin %12 sinde goriiliir. Kapagin olmasi gereken yerde membrandz
septumun atriyoventrikiiler kismi bulunur. Sag atriyum ve sag ventrikiil arasi tamamen

kapalidir.



3- valviiler tip : %6 oraninda goriiliir. Kapagin olmasi gereken yerde membrandz bir yap1 ve
rudimenter kordalar bulunur. Membranéz tipten farkli olarak membran yapisi sag atriyumla
sag ventrikiil arasindadir.

4- Ebstein tipi : kapak sag ventrikiil icine yer degistirmistir. Sag ventrikiil kiigiilmiis sag
atriyum biiylimiistiir. Sag atriyumla sag ventrikiil arasi iliski yoktur.

5- AV kanal tipi : ¢ok nadir rastlanir. Common AV kapak sag ventrikiil girisini tamamen

kapatir. (9)

TrikUspid atrezisinde SA nod lokalizasyonu, koroner arteryel sistem, sistemik vendz doniis
genelde normaldeki gibidir. Hastalarin %10-15 inde sol SVC gorulebilir. AV nod ise santral

fibréz cismin sag tarafinda ve VSD nin postero-inferiorunda yer alir.

Trikiispid atrezilerinde biiyiik arterlerin iliskisi konkordan (%75) veya diskordan (%25)
olabilir. Cok nadir olarak da CTGA 1 trikiispid atrezileri vardir. Konkordan iliskide biiyiik
arterlerin ¢ikimlari normaldir. Sol atriyum normal , sag atriyum ise genislemis ve
kalinlasmistir. Arada PFO veya ASD bulunur. Mitral kapak genislemistir. Sol ventrikiilde
hipertrofi, sag ventrikiilde hipoplazi vardir. Sag ventrikiiliin hipoplazisi genelde VSD’lerin
kiigiikliigii ile orantihidir. Vakalarin %85 inde pulmoner kan akimi azalmistir. Pulmoner kan
akimini kisitlayan faktorler restriktif VSD ya da infindibiiler darliktir. %20 vakada pulmoner
kapak bikluspid, %10 vakada atretik , % 5 vakada pulmoner arterler hipoplaziktir. Bu
durumlarda ana pulmoner arter ve dallar1 1yi gelismemistir ve pulmoner kan akimi1 PDA veya
APCA lar araciligiyla olur. VSD nin genis oldugu % 15 vakada pulmoner kan akimi artmistir.
Biiyiik arterlerin konkordan iligkide oldugu trikiispid atrezili vakalarda koroner arterler, ileti
sistemi ve AV nod genelde normal yerindedir. Biiyiik arterlerin diskordan oldugu TGA’l1
trikiispid atrezilerinde ¢ikis nadiren DORV, DOLYV veya trunkus arteriyozus seklinde olabilir.
Vakalarin %65 inde subpulmoner ¢ikim yolu obstruksiyonu yoktur ve bunlarda pulmoner kan
akimi artmistir. Subpulmoner ¢ikim yolu obstruksiyonu olmayan %35 vakada ise pulmoner
kan akimi azalmistir ve siyanoz olur. %30 vakada aort koarktasyonu veya aortik interruption

gorulebilir.(10)



2.2 MiTRAL ATREZI

Mitral kapagin yoklugu ile karakterize konjenital bir malformasyondur. Sol atriyum tabanini
ventrikiil kas1 kaplar. Mitral atrezi , aortik atrezi ile beraber bulunursa bu durum * hipoplastik
sol kalp sendromu’ olarak adlandirilir. Patent aortast olan mitral atrezide sag ventrikiil
dominanttir ve rudimenter sol ventrikiil solda ve posteriorda yer alir. Biiyiik arterlerin
pozisyonlar1 konkordan veya DORYV seklinde olabilir. Nadiren diskordan iligki bildirilmistir.
DORV’da rudimenter morfolojik sol ventrikiil kor bir bosluk olarak sag ventrikiile bir VSD
ile baglanir, fakat bu VSD nin biiyiikk damarlarla iligskisi yoktur. Konkordan ventrikulo-
arteryel iliskide ise aorta rudimenter morfolojik sol ventrikiilden ¢ikar ve sol ventrikiil aktif
pompa gorevi yapar. Restriktif VSD subaortik stenoza sebep olur, neticede sol ventrikilden

aort koarktasyonu, aortik interruption veya arkus hipoplazisi olan kiigiik bir aorta ¢ikar. (11)

2.3 CIFT GIRISLI VENTRIKULLER (DILV, DIRYV)

Cift girisli ventrikiillerde her iki atriyum iki ayr1 kapakla veya tek AV kapakla dominant
ventrikiile baglanirlar. Cift girisli demek i¢in AV kapagin %50 sinden fazlasinin dominant
ventrikiil tarafinda olmasi gerekir. Rudimenter ventrikiiliin genelde inlet kismi yoktur ve
dominant ventrikiille olan baglantis1 degisik ¢aplarda olabilen bulboventrikuler foramen
seklindeki VSD’ler vasitasiyla olur. (12)

En sik goriilen tipi DILV dir. En sik goriilen DILV varyanti ise morfolojik sag ventrikiiliin
rudimenter oldugu ve solda yer aldigr dominant ventrikiil olan sol ventrikiiliin ise sagda yer
aldig1 ve ventrikulo-arteryel diskordansin eslik ettigi L-loop durumudur (%90). Bu durumda
pulmoner arter sagda yerlesmis dominant morfolojik sol ventrikiilden, aorta ise solda
yerlesmis rudimenter morfolojik sag ventrikiilden ¢ikar. Nadiren pulmoner stenoz veya atrezi
goriilebilir. Dominant ventrikiille aorta arasindaki baglant1 bulboventrikiiler foramen veya
VSD araciligiyla olur. Bu baglant1 genis ise aorta iyi gelisir, restriktif ise bu durum subaortik
stenoz ve beraberinde aortik interruption, aort koarktasyonu ya da arkus hipoplazis ile

sonuclanabilir. (12)

Diger bir varyant D-loop ise %10 oraninda goriilir. Bu durumda dominant morfolojik sol
ventrikiil solda ve arkada yer alirken, rudimenter morfolojik sag ventrikiil sagda ve 6nde yer

alir. Ventrikuloarteryel konkordans vardir. Pulmoner stenoz sik goriiliir. (12)

4



DIRV deise rudimenter ventriktl morfolojik sol ventrikiildiir. Her iki atriyum da iki ayr1 veya

tek birlesik AV kapakla dominant morfolojik sag ventrikiile agilirlar.

24 ANBALANSE CAVSD

Bu anomalide tek birlesik AV kapak ventrikiil kitlesinin biiyiikliigii ile orantili olarak
malalignement gosterir. Bu non restriktif blydk bir VSD ya da restriktif kicik bir VSD ile
sonuglanabilir. Tek birlesik AV kapagin pozisyonu hipoplazik ventrikiiliin derecesine bagh
olarak yerlesen interventrikiiler septum tarafindan belirlenir. Sag ventrikiiliin dominant
oldugu durumlarda sag ventrikiil genis, sol ventrikiil normalden kiiciiktiir. Tek birlesik AV
kapak interventrikiiler septumun saginda yerlesmis pozisyondadir. Sol ventrikiiliin dominant
oldugu durumda ise sol ventrikiil biiyiik , sag ventrikiil kiigtiktiir. Tek birlesik AV kapak ise

interventrikller septumun sol tarafindadir.(13)

3.PATOFIiZYOLOJi

Tek ventrikiil fizyolojisinde sistemik veya pulmoner ¢ikim yolundaki obstruksiyonlar ile
pulmoner vendz doniiste obstruksiyon olup olmamasi patofizyolojiyi belirler. Pulmoner venoz
dontistin normal oldugu durumlarda sistemik ventrikiilden dagilacak kanin sistemik ya da
pulmoner sisteme dagilimini etkileyecek faktor, her iki sistemde de kan akimina karsi
olusacak rezistanstir. Bu dagilim sonrasi olacak dolasimin etkileri klinigi belirler. Ornegin
pulmoner kan akimina karst bir rezistans varsa siyanoz 6n planda olacakken, pulmoner kan
akimina kars1 diisiik rezistans pulmoner kan akimininin asir1 artmasina, bu da pulmoner
vaskiiler hastalik ve konjestif kalp yetmezligi gelismesine sebep olacaktir. Sistemik kan
akimina kars1 olacak direng sonucu sistemik perfiizyon bozuklugu goriilebilecektir. Subaortik
obstruksyon olmasi1 durumunda arkus hipoplazisi ve aort koarktasyonu goriilme olasiligi
yiiksek olacaktir, bu da sistemik perfiizyonu olumsuz etkileyecektir. Cikim yolu
obstruksyonlar1 patent bir duktus arteriyozusla dengelenebilir. Dogumdan hemen sonra PVR
yiiksek olacagi i¢in (pulmoner yatakta stenoz yoksa) pulmoner damarlara ve sistemik
damarlara kan orantili olarak dagilmaktayken ilerleyen haftalarla beraber PVR nin de
diismesiyle pulmoner kan akimi ileri derecede artar sistemik kan akimi diiser. Bu durumda

pulmoner 6demle beraber konjestif kalp yetmezligi gelisir, ilerleyen donemlerde PVR artar.



Bu kompanzatuar degisiklikler pulmoner vaskiiler yatakta medial hipertrofi, intimal hiperplazi

ve fibrozise sebep olur. Bu durumda da hasta Fontan sansini kaybeder.

Pulmoner vendéz doniis obstruksiyonlarinda pulmoner rezistansin artmasi sonucunda |,
pulmoner kan akim yolunda bir obstruksiyon olmamasina ragmen pulmoner kan akimi azalir

ve siyanoz gelisir.

Trikiispid atrezili hastalarda mevcut anatomik varyasyonlara gore iki cesit hemodinami
goriiliir. Vakalarin %70 inde pulmoner kan akiminda azalma vardir. Bu siyanoz ile sonuglanir.
VSD daraldik¢a ya da infindibiiler darlik ilerledik¢e siyanozun siddeti artar. 2 yasina
gelebilen hastalarda gomak parmak gorulebilir. Siyanozun belirgin oldugu hastalarda ayni

zamanda SVO ve beyin absesi gec¢irme riski de artmistir. (14)

Pulmoner kan akiminin engellenmedigi diger hemodinamik durumlarda ise konjestif kalp

yetmezligi bulgular1 ortaya c¢ikar. Bu hastalarda pulmoner hipertansiyon gelisme riski
yuksektir.

Bu hastalarin PA akciger grafileri de farklilik gosterir. Pulmoner kan akimi kisitlanmig
vakalarda pulmoner vaskilarizasyonda azalma, pulmoner arter segmentinde konkavlagma,
kalbin sag kenarinda diizlesme, sol kenarinda anormal bombelesme ve kalp tepesinin yukari
yonelmesi gozlenirken ; pulmoner kan akiminin arttig1 vakalarda pulmoner vaskiilarizasyonda
artts ve kardiyomegali saptanir. EKG de ise sol ventrikiil hipertrofisi, sol aks sapmasi ve

anormal p dalgalar1 gozlenir.

Yenidogan doneminde taniyr koymak gii¢ olabilir. Bazi durumlarda asir1 pulmoner kan
akimint Onleyecek pulmoner stenoz olmasi siyanozu gizleyebilir. Bu durumda {flirim
duyulmas: hastalik i¢in tek siiphelenilecek bulgu olabilir. Ayn1 sekilde yeterince agik kalan
duktus arteriyozus da sistemik ya da pulmoner kan akimi defektlerini gizleyebilir. Duktusun

kapanmasiyla semptomlar ortaya ¢ikar. Tan1 ekokardiyografik olarak konur.

Tan1 konan hastalarda pulmoner ya da sistemik akima karsi ciddi stenoz olan durumlarda
duktusun agik kalmasi hayati 6nem tasir. Bunun i¢in prostoglandin E1 infiizyonu ile duktus
ameliyata kadar ag¢ik tutulabilir. Pulmoner kan akiminin ciddi olarak kisitlandigi durumlarda

hastalarin %90°1 bir yil i¢inde hipoksi ve komplikasyonlarindan kaybedilirler. Pulmoner kan

6



akiminin asir1 oldugu hastalar ise konjestif kalp yetmezliginden kaybedilirler. Hayatta
kalanlarda ise pulmoner vaskiiler hastalik gelisir. Pulmoner ventz obstruksyonu olan

hastalarda medikal tedaviye cevap alinamaz, acil cerrahi gereklidir.

4 TARIHCE

Fontan ameliyati ilk kez 25 Nisan1968 tarihinde triklispid atrezili bir hastaya Francis Fontan
tarafindan yapilmis ve 1970 yilinda yayinlanmistir.(14)

Trikuspid atrezisine uygulanan ilk cerrahi girisimler siyanozu azaltmaya yonelik olmustur.
1945 yilinda bir cerrah olan Alfred Blalock ile bir kardiyolog olan Helen B. Taussig; Fallot
Tetraloji’li siyanotik bir hastanin subklavyan arterini pulmoner artere anastomoz ederek BT
Sant ameliyatin1 tanimladilar. Ardindan 1946 yilinda Potts santi, 1958 yilinda Glenn santi,
1965 yilinda Waterstone santi tanimlandi. (14)

1950 yilinda Blalock ve Hanlon cerrahi yolla atriyal septektomiyi tanimladi. Ardindan
Rashkind kataterle septostomi yapti. (14)

Pulmoner kan akiminin artti§1 vakalarda pulmoner kan akimini kisitlamak amaciyla Muller

1952 yilinda pulmoner banding ameliyat1 yapti.(14)

SVC'nin ipsilateral pulmoner artere anastomozu Glenn Santi olarak bilinir. Bununla beraber
degisik cerrahi ekiplerce kava-pulmoner anastomozlar birbirlerinden bagimsiz olarak
gelistirilmeye ¢alisilmistir. Yapilan ¢alismalar sonucunda vazgecilebilir sag ventrikiil kavrami
olusmaya baslamistir. Rodbard ve Wagner 1949 yilinda bir képegin sag atriyumunu pulmoner
aretere anastomoz edip pulmoner trunkusu bagladilar.(15) 1950' de Carlo Carlon of Padua
biiyiik bir vendz trunk ile damar yatagi zengin olan sag pulmoner arter arasinda yapilacak
uygun bir anastomoz ile SVC kanini pulmoner sisteme yonlendirmenin avantajli olabilecegi
diistincesini ortaya atti. Aym1 donemde Glenn ve Patino 1954'te ilk cava-pulmoner
anastomozlarini yaptilar, 1955’te ise 59 hastalik serilerini sundular. Ameliyat edilen 59
kopekten 6 tanesi uzun dénem hayatta kalmisti.(16) 1958 yilinda ilk klinik vaka yapildi ve
ameliyat Glenn Santi1 olarak anildi.(17) Ayni donemlerde ayni ameliyati ya da benzerlerini
Frances Rubicsek Budapeste’de (18), Galankin ve Darbinian (19) ile Meshakin (20)
Rusya da, Carlon (21) ve Shumacker (22) italya’da yapmislardir.
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Aslinda kronolojik olarak ilk cava-pulmoner anastomozu Haris B. Shumacker 1954 yilinda 2
hastaya yapmistir. Ancak hastalardan biri trunkus arteriyozus digeri de TGA tanil idi. Her iki

hastada da pulmoner hipertansiyon vardi ve hastalar ameliyattan sadece birka¢ saat sonra
kaybedildi.(22)

Sonraki yillarda Glenn Sant1 Dogliotti, Haller ve Azzolina tarafindan gelistirildi. Bidirectional
Cava Pulmoner Anastomoz ya da Bidirectional Glenn olarak anilan bu teknikte SVC
pulmoner arterlere ug-yan anastomoz edildi. Boylece SVC kami her iki akcigere de
yonlendirilmis oldu. (23,24)

Isaac Star kopeklerde sag ventrikiilii hasarlayip islevsiz hale getirmis ve sonunda sistemik
venoz hipertansiyon gelismedigini saptamistir.(25) 1949’ da Rodbard ve Wagner (26), 1954 te
Warden, DeWall ve Varco (27) sag ventrikiilii by-pass etmenin yolu olarak sag atriyum ile
pulmoner arter anastomozunu tariflemislerdir. 1955’te Hurwitt bir trikiispid atrezili hastaya
basarisiz bir sag atriyum-pulmoner arter anastomozu bildirmistir.(28) Bu caligsmalar
kendisine kaynak alan Fontan trikiispid atrezisine yapilan ilk basarili cerrahi islemi 1968
yilinda gergeklestirmistir. Fontan yaptig: ilk ameliyatta daha onceden Glenn Sant1 yapilmis
trikiispid atrezili bir hastanin sag atriyumla sag pulmoner arter giidiigii arasina aortik
homogreft ve IVC ile sag atriyum bileskesine de homogreft kapak yerlestirmistir. Ana

pulmoner arter divize ve ligatiire edilmis, ASD kapatilmistir.

Fontan’in sag atriyum girisine ve ¢ikisina kapak yerlestirmesinin bir sebebi Choussat ve
arkadaglarinin ortaya siirdligii onerilerdi. Buna gore trikiispid atrezili hastalarda sag atriyum
sistemik vendz doniis ile pulmoner arterler arasinda bir pompa olarak diisiiniilebilirdi.
llerleyen yillarda yapilan calismalarda sag atriyumumn bir pompa olarak fonksiyonumun

onemsiz oldugu ve Fontan akim yolu iizerindeki kapaklarin gereksiz oldugu anlasildi.(29)

1973’te Kruetzer ve arkadasari Fontan modifikasyonu bir ameliyat tariflemislerdir. Bu
ameliyatta intakt olan pulmoner arter eksize edilip sag atriyum apendiksine implante edilerek
dolasim saglanmistir. ASD ve VSD kapatilmis, IVC’ye kapak konulmanmustir.(30) Tecriibeler
arttikca Fontan sikiilasyonunun selameti i¢in gerekli sartlar ana hatlariyla belirlendi. Bunlar;
sistemik venlerle pulmoner arterler arasinda obstriiksyon olmamasi, pulmoner vaskiiler

yapilarin anatomisini ve fonksiyonunu korumus olmalari (PVR’nin normal olmasi,
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distorsiyonun az olmasi), sistemik ventrikiil fonksiyonlarinin yeterli olmasi seklinde

Ozetlenebilir.

1988 yilinda deLaval yeni bir Fontan modifikasyonu tanimladilar. ‘Lateral Tiinel Teknigi’
olarak tanimlanan bu teknikte SVC ile sag pulmoner arter u¢-yan anastomoz edilir, sag
atriyum posterior duvari ile bir tiinel yapilir ve ana pulmoner artere anastomoz edilir. Teknik
olarak kolay olmasi ve atrio-ventrikiiller baglantinin tipinden bagimsiz olarak
gergeklestirilebilmesi, AV nod hasarmin ve aritmi ihtimalinin diisiik olmasi, tiirbiilan akimin
ve dolayisiyla da tromboz riskinin az olmasi ve enerji kaybinin minimal olmas1 bu teknigin

avantajlaridir.(31)

Kawashima kompleks kardiyak patolojilerde IVC interruptionu, IVC’nin azygos ve
hemiazygos devamliligi olan durumlarda ekstrakardiyak total kava-pulmoner konneksiyonu
tanimladi. (32)

1990’larda IVC ile pulmoner arter arasina homogreft veya prostetik tiip greft kullanilarak
sistemik vendz kanin kalbe ugramadan pulmoner arterlere yonlendirildigi ‘Ekstrakardiyak
Kondiiit Teknigini’ populer olmaya basladi. Humes ve arkadaslar1 ile Nawa ve Teramoto
tarafindan gelistirilmistir. Atriyum siitur hattinin olmamasi, dolayisiyla da aritmi insidansinin
diisiik olmasi, hicbir atriyum duvarinin sistemik venoz basingla gerilmemesi, heterotaksi gibi
durumlarda sistemik venlerle pulmoner arterler arasindaki baglantinin sorunsuz
saglanabilmesi, islemin aort klempi konmadan yapilabilmesi bu teknigin avantajlaridir.

Dezavantaji ise kullanilan materyalin biiyiime potansiyelinin olmamasidir.(33,34)

5. CERRAHI SECENEKLER

Fonksiyonel univentrikiiler kalplerde yapilan cerrahi islemler 2 grupta toplanabilir;
1- palyatif ameliyatlar;
a Sant ameliyatleri;
- BT Sant
- Potts Sant1

- Waterstone Sant1



- Arguero Santi
- Glenn Sant1
- BCPC
b- atriyal septektomi
C- pulmoner banding
2- korektif ameliyatlar;
- atriyo-ventrikller anastomoz

- atriyo-pulmoner anastomoz (Fontan ameliyati)

5.1 PALYATIF AMELIiYATLAR

Fonksiyonel univentrikiiler kalbe sahip olan Fontan ameliyati yapilmaya aday hastalarin bu
ameliyatin emniyetli bir sekilde yapilabildigi yaslara ulagmalar1 i¢in bazi palyatif ameliyatlar
uygulanabilir. Genel olarak pulmoner kan akiminin azaldigi durumlarda sant ameliyatlari

yapilirken, pulmoner kan akiminin arttig1 durumlarda da pulmoner band ameliyatlar1 yapilir.

Pulmoner vaskiiler rezistansin hala yiiksek oldugu yeni dogan doneminde pulmoner kan
akimini artirmak i¢in sistemik arterlerden pulmoner arterlere sant yapilir. Baglangicta aorta ile
pulmoner arter arasina direkt anastomozlarla yapilan santlar kan akiminin kontrol
edilememess ve pulmoner arterlerde distorsiyon yapmalari nedeniyle artik tercih
edilmemektedir. En sik kullanilan sant ameliyati subklavyan arterle pulmoner arter arasina

greft interpozisyonu ile yapilan modifiye BT Sant ameliyatidir.(35)

Modifiye BT Sant ameliyat1 torakotomi veya sternotomi ile subklavyan arter ile pulmoner
arter arasina 3,5-5 mm lik PTFE greft vasitasiyla sant yapilmasidir. Teknik olarak kolay
olmasi, gerektiginde ekstrakorporeal dolasima kolay gegilebilmesi ve Fontan ameliyati
sirasinda mevcut BT Santin kolay bulunmasi sternotomi yapilan hastalarda avantaj olusturur.
Islem sirasinda sag subklavyan arteri dolasan rekiirren laringeal sinir zedelenebilir. BT
Sant’in avantaji; pulmoner kan akiminin subklavyen arter akimi veya secilen sentetik greft
akimi ile smirli kalmasi, dolayisiyla da pulmoner hipertansiyona ve konjestif kalp

yetmezligine yol agmamasidir. Dezavantaji ise santin tromboz riskidir.

Desenden aorta ile pulmoner arter arasinda yapilan anastomoz Potts Santi, asenden aorta ile

pulmoner arter arasinda yapilan anastomoz Waterstone Santi, asenden aorta ile ana pulmoner
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arterin anastomozu da Arguera Santi olarak adlandirilir. Santral santlar olarak da
degerlendirilebilen bu santlar; akimini ayarlamadaki giicliik sonucu akimin fazla olmasindan
dogabilecek pulmoner hipertansiyon, konjestif kalp yetmezligi ve korektif ameliyat esnasinda
santin kapatilmasinin giicligii gibi dezavantajlar1 sebebiyle artik gliniimiizde yaygin olarak

kullanilmamaktadar.

Genel olarak sistemik-pulmoner arter santlarinin potansiyel dezavantajlari; fazla genis
olmalar1 halinde santin miktar1 artar ve ventrikiil voliim yiikii altina girer, PVR artar,
pulmoner hipertansiyon gelisir, pulmoner arterde distorsiyon olma ihtimali artar.

Gerektiginden kiiciik olmasi halinde sistemik oksijen saturasyonu %80-85 civarinda kalir.(36)

BCPC ya da bidirectional Glenn Santi, PVR’ nin yiiksek oldugu yasamin ilk 4-5. aylarindan
sonra yapilmahidir. Teknik olarak kolay bir ameliyat olan BCPC; varsa onceki sistemik-
pulmoner santlar baglandiktan sonra ekstrakorporeal sirkiilasyon ile ¢alisan kalpte veya SVC-
sag atriyum santi kullanilarak ekstrakorporeal sirkiilasyon olmadan SVC’nin pulmoner
arterlere ug-yan anastomoz edilmesidir. BCPC’nin avantajlart;

- sistemik ventrikil ile pulmoner arter arasindaki sant1 6nler, boylece sistemik ventrikiil

voliim yiikiinden korunmus olur.

- pulmoner sisteme arteryel kan degil de vendz kan gidecegi icin arteryel oksijen

saturasyonunda daha fazla artis olur.

- VCS kani toplam vendz doniislin yaklasik iigte birini olusturdugu ic¢in kalbi voliim

yiikiinden korumus olur

- teknik olarak yapilmasi kolaydir

- pulmoner hipertansiyona sebep olmaz

- pulmoner banding ve BT Sant’a gore daha stabil bir hemodinami saglar ve ani 6lUm

riski daha dustiktiir.

Dezavantajlar ise Fontan ameliyati1 sirasinda VCS’un kardiyak ucunun diseksiyonu sirasinda
SA nodun yaralanma riskidir. Bunu onlemek icin Hemi-Fontan adi verilen bir teknik
gelistirilmistir. Bu teknikte pulmoner arterler VCS’a anastomoz edilir. VCS ‘un atriyal orifisi

de daha sonraki Fontan ameliyatinda acilmak iizere yama ile kapatilir.(37)
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Atriyal septostomi islemi restriktif interatriyal iliskinin genisletilmesidir. Vakalarin 1/3 tnde
ASD, 2/3 iinde PFO vardir. bunlarin restriktif oldugu durumlarda atriyumlar arasi basing
gradiyenti SmmHg dan yiiksekse cerrahi ya da kataterizasyonla iglem gergeklestirilir.

Pulmoner kan akiminin asir1 oldugu durumlarda PVR’nin artmasin1 onlemek, pulmoner
basinci diigiirmek ve sistemik ventrikiilii voliim yiikiinden korumak i¢in pulmoner banding
yapilir. Ameliyat esnasinda pulmoner arter dallarinin distorsiyonunu 6nlemek i¢in band
miimkiin oldugunca proksimale konmalidir. Genelde dakron yamanin kullanildigi band islemi
sirasinda esas Onemli nokta bandin ne kadar sikilacagidir. Sistemik arteryel oksijen
saturasyonu %75 in altina diismeden bandin distalindeki pulmoner arter basinci sistemik

aryer basincinin ii¢te birinden az olmalidir.

Palyatif ameliyatlardan sonra sik karsilasilan problemler; aortik arkta rekiirren stenozlar,
subaorrtik stenoz gelismesi veya mevcut olanin artmasi, pulmoner arterlerde distorsiyon,
ventrikiil fonksiyonlarinda veya AV kapak fonksiyonlarinda bozulma ve PVR’ta artma olarak
sayilabilir.(38)

5.2 KOREKTIF AMELIYATLAR

Atriyo-ventrikiiler konneksiyon, gliniimiizde kullanilmayan bir tekniktir. Bu teknikte sag
atriyum ile subpulmonik kavite arasina kapakli bir konduit yerlestirilip sag ventrikiiliin pompa
etkisinden faydalanilmaya calisildi. Ayni sekilde Fontan yaptigi orijinal prosediirde IVC
agzina bir inlet kapak ve sag atriyum ile pulmoner arter arasina da kapakli konduit koyarak
arada pompa gorevi gorecek muskiiler bir kavitenin olmasinin faydasi olacagmi diisiindii.
Ancak IVC den kacag1 onlemek icin konan kapagin dejenerasyonu ve ventrikiiler vurunun
pulmoner artere yansimasi sonucu olusan diyastolik enerji kayb1 nedeniyle bu yontemler terk
edildi.(39)

Yine trikiispid atrezisi , DILV, DIRV patolojilerinde atretik kapagi ve ASD’yi kapatarak sag
atriyumuin direkt olarak pulmoner arterlere baglandig1 atriyopulmoner konneksiyon teknigi
de giinlimiizde kullanilmamaktadir. Bu teknigin dezavantajlar1 sag atriyumun pompalama
fonksiyonundaki belirsizlik, atriyal sistolde ortalama basingta yilikselme, diyastolik

regurjitasyon ve enerji kaybi olarak sayilabilir.(40,41)
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Giliniimlizde en cok kullanilan Fontan ameliyati teknikleri ‘Lateral Tiinel Teknigi® ve

‘Ekstrakardiyak Konduit Teknigi’ dir.

Lateral tiinel tekniginde énceden yapilmis ya da ayni seansta yapilan BCPC’den sonra IVC
kanm atriyum igerisinden PTFE, atriyal flep ya da perikard kullanilarak yapilan bir tiinel

vasitasiyla pulmoner arteryel sisteme yonlendirilir.

Ekstrakardiyak konduit tekniginde ise 6nceden yapilmis ya da ayni seansta yapilan BCPC’den
sonra IVC ile pulmoner arterler arasinda, kalbe ugramadan PTFE, dakron veya perikardiyal
tiip gibi kapaksiz konduitlerle baglant1 saglanir. Humes ve arkadaslar ile Nawa ve Teramoto
tarafindan gelistirilen ekstrakardiyak konduit teknigi ozellikle kompleks kardiyak
anomalilerde sikga karsilasilan sistemik ve pulmoner vendz doniis anomalilerinde de Fontan

sirkiilasyonunun basariyla uygulanabilmesine olanak saglar(42,43).

Basaril1 bir Fontan sirkiilasyonu igin bazi kriterler ileri siiriilmiistiir. Ik olarak ortaya siiriilen
klasik Fontan kriterleri sunlardir;

1- 4 yasindan biiytlik hastalar

2- Normal sinus ritminde olan hastalar

3- Normal kaval dreng

4- Normal voliimlii sag atriyum

5- Ortalama pulmoner arter basinci 15 mmHg’dan diisiik olan hastalar

6- PVR’ s 4U/m?2 den diisiik olan hastalar

7- Pulmoner arter capinin orani aort ¢apina orant 0,75 ten yiiksek hastalar

8- Normal ventrikiler fonksiyon (EF> %60)

9- Kompetan AV kapak

10- Onceki santin olumsuz anatomik etkisinin yoklugu (44)

Sonraki donemde elde edilen tecriibeler ve veriler 1s1ginda bu kriterler revize edilmistir.
Giliniimiizde kullanilan Fontan kriterleri ise asagida siralanmistir.Bunlar ;
1- 2 yagindan biiyiik olmak
2- Ortalama pulmoner arter basincinin 15 mmHg dan diisiik olmast
3- PVR 1n 4U/m? den kiiciik olmas1
4- McGoon indeksinin 1,8 den buyik ya da Nakata indeksinin 200 mm&/m? den
biiyiik olmasi
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5- Sistemik AV kapagin kompetan olmasi
6- Ventrikiil fonksiyonunun normal olmasi
- Daha oOnceden yapilmis palyatif ameliyatlarin diizeltilemeyecek oOlgiide
pulmoner arter distorsiyonu ya da hipoplazis gibi olumsuz anatomik faktorlerin

olmamasi

BCPC ya da Fontan karar1 vermeden Once pulmoner vaskiiler yapilarin anatomisi ve
fizyolgjisi ile ventrikiil fonksiyonlari, pulmoner ven6z obstruksyon, APCA varlig1 ve sistemik
AV kapak yetmezligi ekokardiyografi ve kataterizasyon yapilarak incelenmelidir. APCA’lar

Fontan ameliyatindan 6nce kapatilmalidir.

Ortalama pulmoner arter basincinin ve PVR’nin normal degerlerde olmasi Fontan
sirkiilasyonu sonrasi pasif olarak gerceklesecek olan sistemik vendz doniisiin de problemsiz
olmasi agisindan dnemlidir. Pulmoner vaskiiler yatagin degerlendirilmesinde McGoon indeksi
ve Nakataindeksi preoperatif yol gosterici parametrelerdir. McGoon indeksi; hiler bifurkasyo
oncesi sag ve sol pulmoner arter ¢aplarinin desenden aorta ¢apina oranidir. Normalde bu oran
2 civarindadir. Nakata indeksi ise hiler bifurkasyo 6ncesi sag ve sol pulmoner arter ¢aplarinin

toplaminin viicut ylizey alanina oranidir. Normal degeri 330 mm2/m2 dir.

5.3 FONTAN MODIFIKASYONLARI VE OZEL DURUMLAR

5.3.1 HEMI-FONTAN AMELIYATI

Fontan’a hazirlik amaciyla yapilan BCPC’nin dezavantaji; Fontan ameliyati sirasinda VCS’un
kardiyak ucunun diseksiyonu sirasinda SA nodun yaralanma riskidir. Bunu 6nlemek i¢in
Hemi-Fontan adi verilen bir teknik gelistirilmistir. Bu teknikte pulmoner arterler VCS’a
anastomoz edilir. VCS ‘un atriyal orifisi de daha sonraki Fontan ameliyatinda agilmak Uzere
yama ile kapatilir.(45)

5.3.2 BIR BUCUK VENTRIKUL TAMIRI

Sistemik vendz doniisiin saglandigi ventrikiiliin kismen hipoplazik oldugu durumlarda

intrakardiyak tamirin yaninda BCPC yapilir. Boylece hipoplazik de olsa ventrikiiliin dolagima
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katkis1 saglanmis olur. Bu sirkiilasyonun emniyetle yapilabilmesi i¢in trikiispid kapak capi,

IVC ¢apinin en az %75 i kadar olmas1 gerekir.(46,47)

5.3.3. FENESTRASYON

Sistemik ventrikiil fonksiyonlar1 ya da PVR si sinirda olan hastalarda erken donemde Fontan
sirkiilasyonuna uyumu kolylastirmak i¢in Fontan akim yolu ile sistemik ventrikiile agilan
atriyum arasina 4-5 mm olg¢iilerinde ayarli ve sabit bir baglant1 kurulmasi islemidir. (48,49).
Erken mortaliteyi azaltmasi, postoperatif plevral eflizyon siiresini azaltmasi, hastanede kalig
stiresini  kisaltmas1 yiiksek pulmoner basing durumunda kardiyak outputu saglamay1
kolaylagtirmas1 fenestrasyonun avantajlaridir. Paradoksik emboliye sebap olabilmesi, SVO
riski, disiik arteryel oksijen saturasyonu ve kapatilmasi gerekliligi fenestrasyonun

dezavantajlaridir.

5.3.4. OZEL DURUMLAR

Intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi (IVS-PA) konjenital kalp hastaliklar1 iginde
oldukca nadir goriilen bir patolojidir. Bu patolojide dogumdan sonra yasam PDA bagimlidir.
Sag ventrikiiliin degisik derecelerde hipoplazisi ve sag ventrikiil ile pulmoner arterler arasinda
herhangi bir iliskinin olmamasi bu patolojinin temel unsurlaridir. Sag ventrikiil kavitesinin
gelisme derecesi total koreksiyon ya da Fontan ameliyati yapilmasi kararii belirleyen en

onemli etkendir.

Bunu belirlemek icin trikiispid kapagin anulusunun ekokardiyografik olarak oOlgiilmesi ile
hesaplanan trikiispid kapak z degeri Rowlatt, Rimoldi ve Lew tarafindan ortaya konulmustur.
Z degeri ; Olgiilen trikiispid anulusunun ortalama normal anulustan farkinin ortalama normal
capin standart deviasyonuna oranidir. Buna goére normal sag ventrikiil kavitesi z degeri 0, en
siddetli hipoplazi ise -5 tir. Z degerinin -4 ten daha diisiik olmas1 durumunda biventrikiler
tamir neredeyse imkansizdir. Bu durumda hastaya BT sant yapilip Fontan ig¢in
hazirlanmalidir. Z degerinin -1,5 ile -4 arasinda oldugu durumlarda hastaya BT santa ek
olarak pulmoner valvatomi yapilip sag ventrikiil gelisimini izlemek ve biventrikiler tamir

secenegini denemek uygun olur.
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IVS-PA 1i hastalarda koroner arter anomalilerine ve myokard anomalilerine sik rastlanr.
Hastalarin ortalama yarisinda sag ventrikiil ile koroner arterler arasinda fistiiloz baglantilar
vardir. Fistiillerin varlig: trikiispid anulusunun ¢apinin kii¢iikliigii ve sag ventrikiil kavitesinin
kiigiikliigii ile dogru orantilidir. Bazen koroner arterlerde media tabakasinda ya da intima
tabakasinda kalinlagmalar sonucu veya koroner arter liimeninin fibr6z doku ile tam
obliterasyonu sonucu akim sekteye ugrar ve koroner dolagim bu fistiiller sayesinde olur. Bu
duruma ‘sag ventrikiil bagimli koroner dolasim’ denir. Tedavide sag ventrikiil basincini
diisiirecek operasyonlar sol ventrikiil enfarktiisii ile sonuglanabilir. Bu yiizden IVS-PA li
hastalarda Fontan ameliyati yapilabilmesi i¢in koroner dolasimin sag ventrikiil bagimli

olmamasi gerekir.(50,51,52,53,54,55,56,57,58,59)

Hipoplastik sol kalp sendromunun cerrahi tedavisi olan Norwood ameliyatinin iigiinci

asamasi Fontan ameliyatidir.

5.4. POSTOPERATIF DONEM

Diisiik kalp debisi, artmig santral vendz basing, pulmoner arterde pulsatil akim
yoklugu Fontan sirkiilasyonuinun temel 6zellikleridir. Sistemik ventrikllin preloadunun
azalmasi, uzun siireli hipoksemi, koroner siniislin yiiksek basingli sag atriyuma acilmasi
sonucu koroner dolasimin yetersiz olusu diisiik kalp debisine yol acar. Uzun siire yiiksek
kalan santral vendz basing karaciger, bobrek , intestinal sistem fonksiyonlarini bozabilir. Kalp

ritmi ve koagulasyon faktorleri bozulur. (60)

Idealde sistemik vendz kan rahatlikla pulmoner arteryel sisteme drene olabilmelidir.
Anastomoz gradiyenti 2 mmHg dan diisiik olmalidir. Hasta yogun bakimda basi1 ve ayaklari

yukari pozisyonda izlenmelidir ve olumlu etkilerinden dolayr miimkiin oldugunca erken
ekstube edilmelidir.

Plevral ve perikardiyal efiizyonlar, hepatik disfonksiyon,aritmi, silotoraks, tromboembolik
olaylar erken komplikasyonlar, aritmiler, protein kaybettiren enteropati, tromboembolik
olaylar, sistemik vendz kollateral olusumu, pulmoner arterio-vendz fistiil olusumu, baffle
kacag1 ve lokalize darlik gibi cerrahi komplikasyonlar ge¢ donem komplikasyonlar1 olarak

sayilabilir.(61,62,63,64,65)
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Plevral ve perikardiyal efiizyonlar genelde serdzdiir, bazen de siloz olabilir. Travmadan
bagimsiz siloz efiizyonun sebebi artan sistemik vendz basingtir. Bu hastalara orta zincirli yag
asitleri iceren diyet ve bir somatostatin analogu olan Octreotid verilebilir. Siléz kacagin
cerrahi olarak saptanip baglanmasi zordur fakat miimkiinse bir tedavi secenegidir. Sklerozan

maddelerle ploredezis de bir tedavi segenegidir.(66,67)

Cesitli yaymnlarda Fontan sonrast tromboembolik komplikasyonlar %3-20 oraninda
bildirilmistir. SVO riski %19 vendz tromboz riski %16 dolayindadir. Bunun igin
postoperatif donemde antikuagilasyon tedavisi verilmektedir. (68,69)

Fontan ameliyat1 sonrasi tagiaritmi ve bradiaritmilerin olasi sebepleri; 1- SA nodun kendisinin
ya da arterinin hasarlanmasi, 2- genis atriyal siitur hatlar1i ve insizyonlari, 3-atriya
myokardiyumun ekspojur sirasinda uzun siire yiiksek basinca maruz kalmasi olarak
sayilabilir. (70). Iletken olmayan skar dokusuyla iyilesen sag atriyuma yapilmis genis dikisler,
sinlis nodunun ya da arterinin énceden yapilmis Hemi-Fontan ameliyatlarinda zedelenmesi,
crista terminalis zedelenmesi, intrakardiyak tamirlerde yapilan genis sag atriyum kesileri, gok
basamakli operasyonlar Fontan sonrasi atriyal aritmiler igin hazirlayic1 faktorlerdir.
(71,72,73). Elektroanatomik c¢alismalar crista terminalisteki ve sag atriyumdaki skar
dokularmin iletken olmadigin1 ve intraatriyal reentral tasiaritmilere zemin hazirladigini
gostermistir.(74,75). Crista terminalisten uzak konulan dikislerin modifiye Fontan
ameliyatlarinda postoperatif atriyal flutter insidansini azalttigi gosterilmistir.(76). Cavo-
atriyal bileskeyi caprazlayan insizyonlarda siniis nod disfonksiyonu insidansi artmustir.
(77,78) Fenestrasyon yapilmayan olgular igin ekstrakardiyak konduit tekniginin atriyal cerrahi
icermemesi, genis atriyum siitur hattinin olmamasi, atriyamun kigiltiilmemesi gibi 6zellikleri
nedeni ile postoperatif atriyal aritmi gelismemesi i¢in bir avantaj sagladigi diisiiniilebilir.
Ayrica ekstrakardiyak konduit tekniginde aort klempi konmadan da islem gergeklestirilebilir.
Aort klemp siiresi ile Fontan sirkiilasyonunun basarisiz olmasi arasinda iliski oldugu
diistiniildiiginde bu da ekstrakardiyak konduit teknigi i¢in bir avantajdir.(79,80,81). Lateral
tiinel teknigi’nin avantaj1 ise Fontan yolunu olusturan nativ dokunun biiyiime potansiyelinin
olmasi, sistemik ve pulmoner kan akim yollarinda restriksiyon yapmamasi, atriyal basing
artisinin minimal olmasidir. Bununla beraber Kumar ekstrakardiyak konduit tekniginin
postoperatif siniis nod disfonksiyonu i¢in bir risk faktorii oldugunu sdylemektedir. Ovroutski

ise ekstrakardiyak konduit tekniginde siniis ritminin lateral tiinel teknigine gore daha yuksek
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oranda saglandigin1 ve lateral tiinel tekniginde siniis nod disfonksiyonuna bagli pacemaker
ihtiyacinin daha fazla oldugunu bildirmistir. Fiore ise ekstrakardiyak konduit teknigi ve
lateral tlnel teknigini karsilastirdigi ¢alismasinda siniis ritminin devaminin saglanmasi ve
pacemaker ihtiyact agisindan her iki teknik arasinda fark saptamamustir.(82) Nurnberg 2004
yilindaki 74 hastalik ¢alismasinda sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan hastalar icin lateral
tiinel tekniginin postoperatif erken donemde gelisen tasiaritmiler i¢in risk faktorii oldugunu
belirtmistir. Bilateral SV C ve sistemik ventrikil disfonksiyonu olan hastalarda ekstrakardiyak
konduit teknigi sonrasi supraventrikiiler aritmi insidansinin yiiksek oldugunu bildiren

calismalar da vardir.(4).

6. HASTALAR VE YONTEM

6.1 Hastalar ve YOntem

Tip fakiiltesi Etik Kurulu’ nun onayr (Onay Numarasi : KA09/149) alinarak , Baskent
Universitesi Tip Fakiiltesi Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dal1 tarafindan 1997 ve 2008
yillar1 arasinda Fontan ameliyat1 yapilmis 40 hastanin verileri hastanemiz veri bankasi olan
Avicenna programindan, ameliyat notlarindan ve hasta dosyalarindan retrospektif olarak

incelenmistir.

Calismamiza aldigimiz hastalarin en kiictigli 2 en biiyiigii 14 yaslarinda idi ve yas ortalamasi
55 + 3,14 olarak hesaplandi. Hastalarin kilo dagilimlar ise 9 kg ile 33 kg arasinda
degismekte olup ortalama agirliklar1 18,2 + 6,3 kg’ dir.

Hastalarin tanilar1 Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali tarafindan preoperatif ekokardiyografi ve
kardiyak kataterizasyon yapilarak konulmustur. Ameliyat kararlar1 ise Baskent Universitesi
Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dali ve Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dallar1 tarafindan

yapilan konseyde alinmistir.
Hastalarin ekokardiyografi notlar1, kardiyak kataterizasyon notlari, ameliyat notlari, anamnez

notlar1 ve hemsire gozlem notlarindan yas, kilo, dominant ventrikiil tipi, kardiyak anomali

tipi, gecirilmis operasyonlar, CPB siiresi, aort klemp siiresi, oksijen saturasyon duzeyi,
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kardiyak ritm, pulmoner arter basinci, Nakata indeksi, sistemik AV kapak yetmezligi ve takip

stireleri kaydedilerek ¢calismamiza dahil edilmistir.

Biitiin ameliyatlar Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Ankara Hastanesi’nde ayni cerrahi ekip
tarafindan yapilmistir. Tiim hastalarda median sternotomi ile kalbe yaklasilmistir. Tim
hastalarda gerekli diseksiyonlarin ardindan CPB’ a girilmistir. CPB’a girilmeden 6nce PDA
ya da BT sant varsa kapatildi. Ekstrakardiyak konduit teknigi yapilan 4 hasta disinda diger
tiim hastalarda CPB saglandiktan sonra aort klempi konmus ve tek doz kristaloid kardiyopleji
verilerek kardiyoplejik arrest gergeklestirilmistir. Ekstrakardiyak konduit teknigi ile ameliyat
edilenlerde Contegra ve PTFE greftler kullanilmistir. Lateral tiinel teknigi ile ameliyat
edilenlerde otojen perikard, xenogreft perikard ve atriyum dokusu tiinel i¢in kullanildi. Tim

hastalarda tamir sonras1 pulmoner arter basinglar1 6l¢tilerek kaydedildi.

Postoperatif takipleri Kalp ve Damar Cerrahisi Pediatrik Y ogun Bakim’da yapilan hastalarin
sistemik arteryel basinglari ile santral vendz basinglari invaziv olarak, kalp ritmleri, oksijen
saturasyonlar1 ve viicut 1silar1 non invaziv olarak monitorize edilmistir. Hastalarin yogun
bakima kabiillerinde rutin olarak ve monitérde saptanan aritmilerde aninda 12 derivasyonlu

EKG kayitlar1 alinmstir.

6.2 istatistiksel Analiz

Toplanan veriler bilgisayar ortaminda analiz edilerek siniflandirildi. Istatistiksel hesaplamalar
icin SPSS (Statistical Package for the Social Sciences for Windows, version 13,0) programi
kullanildi. Parametrik degerler Mann — Whitney U testi ile degerlendirildi ve ortalama ve + 2
SD sapmasi ile verildi. Nonparametrik degerler ise ‘Ki — kare’ testi ile degerlendirildi.
Sistemik ventrikiili sag ventrikll ve sistemik ventriklli sol ventrikil olan hastalar

gruplandirildi ve belirlenen parametrelere gore kiyaslandi.

7.BULGULAR

Hastalarin verileri retrospektif olarak degerlendirildiginde toplam 40 hasta; sistemik
ventrikili sol ventrikdl olan 25 hasta ve sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan 15 hasta
olmak tizere iki gruba ayrildi. Caligmaya alinan hastalarin en kiicligli 2 en biiyiigii de 14

yasindadir ve yas ortalamasi 5,5 £+ 3,1 dir. Sistemik ventrikiilii sol ventrikiil olan grubun yas
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ortalamas1 4,8 + 2,8 iken sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan grubun yas ortalamasi1 6,8 +
3,3 olarak hesaplanmis ve istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir (p>0,05). Hastalarin
ventrikiill dominansina gore yas ve kilo dagilimlar sirasiyla sekil 7.1 ve sekil 7.2° de
gosterilmistir.

Calismaya alman 40 hastanin 25’inin (%62,5) sistemik ventrikiilii sol ventrikiil, 15’ inin
(%37,5) ise sistemik ventrikiilii sag ventrikiildiir. Sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan
hastalarin 6 s1 (%40) erkek 9” u kiz (%60) iken sistemik ventrikiili sol ventrikil olan
hastalarin 15’ 1 (%60) erkek ve 10 u (%%40) kizdir. Tiim hastalarin 21 tanesi (%52,5) erkek
19 tanesi (%47,5) ise kizdir. Ventrikiil dominansina gore yas dagilim oranlan sekil 7.3 te

gosterilmistir.

Sekil 7.1

H sistemik ventrikli sol ventrikill olan hastalar

Ventrikiil dominansina gore yas dagilimlar:
Sekil 7.2

*

L 4
*

Ventrikiil dominansina gore kilo dagilimlar:
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Sekil 7.3

ventrikll dominansina gore yas dagilim oranlari

Her iki gruptaki hastalarin kilolar1 kiyaslandiginda sistemik ventrikiilii sol ventrikiil olan
grubun ortalama kilosu 16,2 + 5,2 iken sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan grubun ortalama
kilosu 21,4 + 6,7 olarak hesaplanmistur. Bu farklar istatistiksel olarak anlamli bulunmustur

(p<0,01).

Sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan hastalarin 8’1 (%53) ve sistemik ventrikiilii sol
ventrikiil olan hastalarin da 20 si (%80) daha 6nceden palyatif bir ameliyat gecirmislerdir.
Daha 6nceden palyatif ameliyat yapilmis sag ventrikiil dominansi olan hastalardan 5 hastaya
(%62,5) BCPC, 1 hastaya (%12,5) BT sant, 1 hastaya (%12,5) 6nce BT sant sonra BCPC, 1
hastaya da (%12,5) BCPC + RVOTR yapilmisken (sekil 7.4), sol ventrikiil dominansi olan
hastalardan 8 hastaya (%40) BCPC, 6 hastaya (%30) BT sant, 3 hastaya (%15) 6nce BT sant
sonra BCPC, 1 hastaya (%5) pulmoner banding, 1 hastaya (%5) BCPC + pulmoner banding ,
1 hastaya da (%5) RVOTR yapilmistir. (sekil 7.5).
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Sekil 7.4

EBCPC EBT Sant OBT Sant + BCPC OBCPC + RVOTR

Sag ventrikiil dominansi olan hastalarin gecirdigi palyatif ameliyatlar

Sekil 7.5

palyatif ameliyat
yapilmamis hastalar

0 ) 10 15 20 25
EBCPC E BT Sant
OBT Sant + BCPC O Pulmoner Banding
B BCPC + Pulmoner Banding B RVOTR

Sol ventrikiil dominansi olan hastalarin gecirdigi palyatif ameliyatlar

Sag ventrikiil dominansi olan 15 hastanin 14’tine (%93,3) lateral tiinel teknigi ile 1 tanesine
de (%6,7) ekstrakardiyak konduit teknigi ile cerrahi yapildi. Sol ventrikiil dominansi olan
hastalarin da 19 tanesine (%76) lateral tiinel teknigi, 6 tanesine de (%24) ekstrakardiyak
konduit teknigi ile cerrahi yapildi. Her iki gruptaki hastalarin tamaminin ameliyat 6ncesi ritmi

normal sindsritmi idi. (sekil 7.6)
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Sekil 7.6

2 0 ‘ .

15
10

sag ve sol ventrikiil dominansi olan hastalarda kullanilan ameliyat teknikleri

Ameliyat verilerinden CPB zamani, aort klemp siiresi ve ameliyat 1silar1 karsilastirilmis ve
sirastyla sistemik ventrikiilii sol ventrikll olan grupta ortalama 95,7 + 28,3 , 47,7 £ 27,6 ve
26,7 + 4 ve sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan grupta ortalama 115,7 = 17,1 , 70,6 + 26,2
ve 26,2 + 1,8 olarak hesaplanmistir. Bu veriler 1s18inda sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan
grupta aort klemp siiresi ve CPB sires sistemik ventriktl sol ventrikil olan gruba goére
anlamli derecede yiiksek bulunmustur (p<0,01). Ameliyat sirasindaki viicut 1silarinda ise
istatistiksel fark yoktur (p>0,05). Hastalarin aort klemp siireleri ve CPB siireleri sirasiyla sekil
7.7 ve sekil 7.8’ de gosterilmistir.

Sekil 7.7

sag ventrikiil dominansi ola
hastalar

M sol ventrikil dominansi olan

Ventrikil dominansina gore aort klemp sireleri
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Sekil 7.8

- - sag ventrikiil dominansi olan hastalal

140 | M sol ventrikill dominansi olan hastalar

120 - g — — =

5 100 = = s e
© 80 — g ® = u

60 -

40

20

Ventrikil dominansina gore kardiyo-pulmoner by-passsireleri

Hastalarin preoperatif ve postoperatif ortalama pulmoner arter basinglar1 benzerdir. Sistemik
ventrikiilii sag ventrikiil olan grupta preoperatif ortalama pulmoner arter basinct 12,7 £ 2,7 ve
postoperatif pulmoner arter basinct 15,3 + 2,2 olarak saptanmistir. Sistemik ventrikiilii sol
ventrikil olan hasta grubunda ise preoperatif ve postoperatif ortalama pulmoner arter
basinglari sirasiyla 11,5 + 3 ve 14,7 £ 2,7 olarak saptanmistir. Iki grup arasinda preoperatif ve
postoperatif ortalama pulmoner arter basinglari arasinda anlamli fark yoktur (p>0,05).
Preoperatif ve postoperatif pulmoner arter basinglarinin ventrikiil dominansina gore dagilimi

sekil 7.9 ve sekil 7.10° da gosterilmistir.

Sekil 7.9

Preoperatif pulmoner arter basin¢larina gore hastalarin dagilimi
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Sekil 7.10

25
20 - =
[ W g ™
o | |
T 15'__._—_._ —._._._._. m = ™
E,ol  _m 0
5

Postoperatif pulmoner arter basin¢larina gore hastalarin dagilin

Preoperatif ekokardiyografik olarak elde edilen sol atriyum boyutlar sistemik ventrikiilii sag
ventrikiil olan ve sistemik ventrikiilii sol ventrikiil olan grupta sirasiyla 20,5 + 5,03 ve 22,6 +
6,1 dir ve istatistiksel olarak anlamli fark tagimamaktadir (p>0,05). Ayni sekilde her iki
gruptaki hastalarin hesaplanan Nakata indeksleri de benzerdir, sol ventrikilti dominant olan
hastalar icin ortalama 336,2 + 66,6 ve sag ventrikiilii dominant olan hastalar i¢in ortalama

376,1 + 114,7 ‘dir ve gruplar arasinda istatistiksel olarak anlaml fark olusturmamaktadir
(p>0,05).(tablo 7.1)

Tablo7.1

20,5+ 5,03

376,1+114,7

226+6,1 336,2+ 66,6

preoper atif ortalama sol atriyum boyutlar: ve Nakata indexleri

Sistemik ventrikiil diyastol sonu ve sistol sonu caplar1 karsilastirilmistir. Sol ventrikiil
dominans1 olan hastalarda sistol sonu ¢ap1 23 + 6,7 ve diyastol sonu ¢ap1 35,1 + 9,2 iken sag
ventrikiil dominansi olan hastalarda sistol sonu ¢ap1 17,4 £ 6,2 ve diyastol sonu ¢ap1 29 + §
olarak saptanmustir. ki gruptaki hastalar arasinda sistemik ventrikiil sistol sonu ve diyastol

sonu ¢aplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark yoktur (p>0,05). (tablo 7.2)

25



Tablo 7.2

17,4+6,2

351+9,.2 23+6,7

Ortalama sistol sonu ve diyastol sonu sistemik ventrikiil caplari

Calismamiza takip siiresi en az 1 yilin1 doldurmus hastalar alinmistir. Ortalama takip siireleri
de iki grup i¢in benzerdir. Sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan hastalar ortalama 5,9 + 3,1
yildir takip edilmekteyken sistemik ventrikiilii sol ventrikiil olan hastalar ortalama 5,8 + 3,2
yildir takip edilmektedir. En uzun takip siiresi ise 12 yildir. Takip siirelerinde iki grup

arasinda anlamli fark yoktur (p>0,05). (sekil 7.5)

Sekil 7.11

-

Ortalama postoperatif takip sireleri

26



Hastalarin genel preoperatif verileri tablo7.3” te verilmistir.

Tablo 7.3

Hastalarin genel verileri

Hastalarin preoperatif ve postoperatif oksijen saturasyonlar1 karsilastirilmistir. Sistemik
ventrikiili sag ventrikiill olan hasta grubunda preoperatif ve postoperatif  oksijen

saturasyonlar1 sirasiyla ortalama 81,4 + 5,2 ve 93,8 £ 6,2 ‘dir. Sistemik ventrikiilii sol




ventrikdl olan hasta grubunda ise preoperatif ve postoperatif oksijen saturasyonlari sirasiyla
ortalama 78,1 + 10 ve 97,4 &+ 2,7 ‘dir. Bu farklar istatistiksel olarak anlamli degildir (p>0,05).
Preoperatif ve postoperatif oksijen saturasyonlar1 sirasiyla sekil 7.12 ve sekil 7.13” te

gosterilmistir.

Sekil 7.12

Preoperatif oksijen saturasyon degerleri

Sekil 7.13

Postoper atif oksijen saturasyon degerleri

Ventrikiil dominansi ile postoperatif komplikasyon geligsmesi arasindaki iliski incelendiginde;
sol ventrikiil dominansi olan hastalarin 5’inde (%20) , sag ventrikiil dominans1 olan hastalarin

ise 6’sinda (%40) komplikasyon gelismistir. Gelisen komplikasyonlar; uzamis drenaj sonucu
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torasentez ya da tiip torakostomi, silotoraks, perikardiyal efiizyon sonucu perikardiyosentez,
Fontan dolasimina intolerans sonucu takedown ya da fenestrasyon yapilmasi, pacemaker
takilmas1 sayilabilir. Istatistiksel olarak sistemik ventrikiilii sag ventrikiil ya da sol ventrikiil
olan Fontan yapilmis hastalarda postoperatif komplikasyon gelisme orani benzerdir (p>0,05).

Ventrikiill dominansina gore postoperatif komplikasyonlarin siniflamasi tablo 7.4° te

gosterilmistir.

Tablo 7.4

Ventrikiil dominansina gore postoper atif komplikasyonlar

Sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan hastalarin 7’sinde (%46) preoperatif , 12'sinde (%80)
postoperatif sistemik kapak yetmezligi saptanirken sistemik ventrikiili sol ventrikiil olan
hastalarin 11’inde (%44) preoperatif , 23'Unde (%92) postoperatif sistemik AV kapak
yetmezligi saptanmistir. Sistemik kapak yetmezligi bakimindan preoperatif ve postoeratif

veriler gruplar arasinda benzerdir ve istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamuistir (p>0,05).
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Preoperatif donemdeki yetmezlik dereceleri minimal ya da 1. derece iken postoperatif
yetmezlik dereceleri minimalden 3. dereceye kadar degismektedir. Sistemik ventrikiilii sag
ventrikdl olan hastalardan 5 tanesinin minimal, 2 tanesinin de 1. derece preoperatif sistemik
AV kapak yetmezligi saptanmisken, postoperatif donemde 6 hastanin minimal, 2 hastanin 1.
derece , 3 hastanin 2. derece, 1 hastanin da 3. derece sistemik AV kapak yetmezligi saptandi.
Sistemik ventrikilt sol ventrikll olan hastalardan 6 tanesinin minimal, 5 tanesinin de 1.
derece preoperatif sistemik AV kapak yetmezligi saptanmigken, 11 hastanin minimal, 6
hastanin 1. derece ,5 hastanin 2. derece, 1 hastanin da 3. derece postoperatif sistemik AV
kapak yetmezligi saptandi. (tablo 7.5, sekil 7.14 ve sekil 7.15)

Tablo 7.5

7 hasta (% 46) 12 hasta (% 80)

11 hasta (% 44) 23 hasta (%92)

Preoperatif ve postoperatif sistemik AV kapak yetmezligi olan hasta sayilar1 ve oranlari

Sekil 7.14

15

Osistemik AV kapak yetmezligi olan
hastalar

Osistemik AV kapak yetmezligi
olmayan hastalar

Sag ventrikiil dominansi olan hastalarda preoperatif ve postoperatif sistemik AV kapak

yetmezligi oranlar
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Sekil 7.15

Osistemik AV kapak yetmezligi
olan hastalar

Osistemik AV kapak yetmezligi
olmayan hastalar

Sol ventrikiil dominansi olan hastalarda preoperatif ve postoperatif sistemik AV kapak

yetmezligi oranlar

Hastalarin aritmilerinin degerlendirilmesinde Pediatrik Kardiyoloji Bilim Dali ile birlikte
hareket edilmistir. Postoperatif déonemde toplam 21 hastada (%52,5) aritmi goriilmiistiir.
Postoperatif takiplerde karsilastigimiz ritm problemleri atriyal fibrilasyon (7 hasta), nodal ritm
(5 hasta), supraventrikiiler tagikardi (4 hasta), AV blok (1 hastada gegici pacemaker, 2 hastada
kalici pacemaker ihtiyaci oldu) olarak sayilabilir. Bazi hastalarda postoperatif takiplerde
birden ¢ok ritm problemi ile karsilagildi. Ritm problemi olan hastalarin 4 tanesinde normal
siniis ritmi saglanamadi. Bu hastalardan 2 tanesinin ritmi nodal ritm iken 2 tanesininki ise

pacemaker ritmi idi.

Cinsiyetin postoperatif aritmiye etkisi incelendiginde 21 erkek hastanin 10" unda (%47,6) , 19
kiz hastanin ise 11 inde (%57,8) postoperatif ddnemde aritmi saptanmistir. Istatistiksel olarak
cingiyetin aritmiye etkisi yoktur (p>0,05). (sekil 7.16)

Sekil 7.16

Opostoperatif aritmisi olan
hastalar

Opostoperatif aritmisi
olmayan hastalar

cinsiyete gor e postoper atif aritmi goriilme oranlari
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Daha onceden gegirilmis palyatif ameliyatlarin postoperatif aritmiye etkisi incelendiginde
daha Onceden herhangi bir palyatif ameliyat gegirmis 28 hastanin 15’ inde (%53.,5)
postoperatif donemde aritmi gorulirken daha ©nceden herhangi bir palyatif ameliyat
gecirmemis 12 hastanin 6’ sinda (%50) postoperatif donemde aritmi goriilmistiir. Bu veriler
1s18inda gecirilmis palyatif cerrahi girisimlerin postoperatif aritmi icin istatistiksel olarak

anlamli risk olusturmadigi séylenebilir (p>0,05). (sekil 7.17)

Sekil 7.17
Opostoperatif aritmisi olan
25- hastalar
20- Opostoperatif aritmisi
olmayan hastalar

Palyatif ameliyat yapilan ve yapilmayan hastalarda postoperatif aritmi goriilme

oranlar

Ameliyat tekniginin postoperatif aritmiye etkisine baktigimizda lateral tiinel teknigi ile
ameliyat edilmis 33 hastanin 19 unda (%57) ekstrakardiyak konduit teknigi ile ameliyat
edilmis 7 hastanin ise 2’ sinde (%28,5) postoperatif donemde aritmi goriilmiistiir. Hesaplanan
p degeri 0,226 olmakla beraber ekstrakardiyak konduit teknigi ile yapilan ameliyat sayisi az

oldugundan istatistiksel acidan karsilagtirma yapmak dogru sonug¢ vermeyecektir.

Postoperatif aritmilerin diger komplikasyonlar ile baglantisi incelendiginde; postoperatif
donemde herhangi bir komplikasyon gelismemis 29 hastanin 15° inde (%51,7) aritmi
olmusken herhangi bir komplikasyon gelismis 11 hastanin 6’ sinda (%54,5) aritmi olmustur
(p>0,05).
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Preoperatif sag atriyum basinglarina bakildiginda sag atriyum basinct 5 mmHg’ dan diistik
hastalarda postoperatif aritmi gozlenmezken sag atriyum basinct 5 mmHg ve daha yuksek
olan hastalarda postoperatif aritmiler goriilmiistiir. Preoperatif sag atriyum basinct 5 mmHg
olan 3 hastanin 2’ sinde (%66), 6 mmHg olan 8 hastanin 5’ inde (%62,5), 7 mmHg olan 5
hastanin 3’ iinde (%60), 8 mmHg olan 5 hastanin 4’{inde (%80), 9 mmHg olan 8 hastanin 3’
iinde (%37,5), 10 mmHg olan 2 hastada da (%100), 11 mmHg olan 2 hastanin birinde (%50)
ve 12 mmHg olan hastada da postoperatif aritmi goriilmiistiir. (tablo 7.6)

Tablo 7.6

0 hasta (%0) 6 hasta (% 100)

21 hasta (%61,7) 13 hasta (%38,3)

Preoperatif sag atriyum basinc1 5 mmHg’ dan yiiksek ve diisiik olan hastalarda

postoperatif aritmi goriilme oranlari

Ventrikiil dominansinin postoperatif aritmiye etkisi incelendiginde; sag ventrikiil dominansi
olan 15 hastanin 8’ inde (%53) ve sol ventrikiil dominansi olan 25 hastanin 13’ {inde (%52)
postoperatif aritmi saptanmistir. Bu bilgiler ve veriler 1s1ginda ¢alismamizda ventrikiil

dominansinin postoperatif aritmiye etkili olmadigi bulunmustur (p>0,05).

Preoperatif ve postoperatif pulmoner arter basinglarinin postoperatif aritmiye etkisi
incelendiginde preoperatif pulmoner arter basinct 9mmHg ve altinda olan 8 hastanin sadece 2’
sinde (%12,5) postoperatif aritmi saptanirken, preoperatif pulmoner arter basinct 10 mmHg ve
iistiinde olan 32 hastanin 19’ unda (%59,3) postoperatif donemde aritmi saptanmistir.
Preoperatif pulmoner arter basincinin 10mmHg’ dan yiiksek olmasi postoperatif aritmi riskini

artirmaktadir (p<0,02). Postoperatif pulmoner arter basing degerleri ile aritmi arasinda bir

33



farklilik saptanmamistir. Basinglar1 10 mmHg ve 20 mmHg arasinda degisen hastalardan tiim
basing degerlerinde aritmisi olanlar bulunmaktadir. Postoperatif pulmoner arter basing

degerleri ile aritmi arasinda istatistiksel bir fark saptanmamuistir (p>0,05). (tablo 7.7)

Tablo 7.7

2 hasta (% 12,5) 6 hasta (%87,5)

19 hasta (%59,3) 13 hasta (%40,7)

Preoperatif pulmoner arter basinc1 10 mmHg’ dan diisUk hastalarla preoper atif
pulmoner arter basinc1 10 mmHg ve daha yiiksek olan hastalarda postoperatif aritmi

goriilme oranlar

8. TARTISMA

Fontan ameliyati yapilmis sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan ve sistemik ventrikilu sol
ventrikiil olan hastalarin postoperatif donemdeki aritmilerinin arastirildigi tek merkezli
caligmamizda hasta yasi, aort klemp stiresi , preoperatif sol atriyum boyutu, preoperatif ve
postoperatif oksijen saturasyonlari, preoperatif ve postoperatif pulmoner arter basinglari,
postoperatif takip sliresi, daha dnceden gecirilmis palyatif ameliyatlart agisindan her iki grup
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktur. Bu veriler 1s18inda ¢alismamizin homojen

bir hasta grubunda yapildig1 sdylenebilir.

Kumar c¢aligmasinda ekstrakardiyak konduit teknigi ile ameliyat edilenlerde erken
postoperatif SA nod disfonksiyonu insidansini yiiksek bulmustur. Uzun donemdeki
takiplerinde ise ekstrakardiyak konduit teknigi ve lateral tiinel teknigi ile ameliyat edilenler
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arasinda SA nod disfonksiyonu agisindan anlamli bir istatistiksel fark olmadigini belirtmistir.
(3) Chowdhury ise Fontan ameliyati sonrasi gelisen SVT’ lerin muhtemelen multifaktoryel
oldugunu belirtmekle beraber ekstrakardiyak konduit teknigi ile ameliyat edilen bilateral SVC
ve sistemik ventrikller disfonksiyonu olan hastalarda postoperatif SVT gértlmesinin daha sik
oldugunu bildirmistir.(4). Calisma grubumuzdan elde ettigimiz veriler 1s18inda ekstrakardiyak
konduit teknigi ile ameliyat edilen 7 hastadan 2 tanesinde postoperatif donemde aritmi
saptanmistir. Ekstrakardiyak konduit teknigi ile ameliyat edilen hasta sayisinin azligi
sebebiyle lateral tiinel teknigi ile karsilastirmamizda istatistiksel olarak anlamli sonuglar elde
edilememektedir.

Gewilling 1992 yilinda yaptigi, Fontan ameliyati i¢in aritmi insidansi, aritmi igin risk
faktorleri ve klinik olarak anlamli aritmileri belirlemeyi amagladigi 104 hastalik ¢alismasinda
ileri yas, biiylik sag atriyum boyutu ve artmis ortalama pulmoner arter basincini postoperatif
ge¢c aritmi icin risk faktorii olarak saptamistir. Ayni c¢alismasinda preoperatif oksijen
saturasyonunu postoperatif aritmi igin risk faktorii olmadigimi bildirmistir.(5). Postoperatif
voliim yiikiine myokard cevabir hizli oldugundan gen¢ yasta Fontan yapilanlarda atriyal
aritmilerin daha az goriilmesi olasidir. Bununla beraber Niirnberg calismasinda yas ile
postoperatif atriyal aritmiler arasinda bir iliski saptamamustir.(83) Calismamizda sistemik
ventrikiilii sag ventrikiil ve sistemik ventrikiilii sol ventrikiil olan hastalarin yas ortalamalari
sirasiyla 6,8 + 3,3 ve 4,8 &+ 2,8 olarak saptandi. Hasta gruplarimizin yas dagilimlari1 arasinda
istatistiksel olarak fark yoktu ve yas dagilimi homojendi. Istatistiksel olarak yas dagilimu ile
postoperatif aritmi agisindan iliski saptanmadi. Calismamizda Gewilling’ den farkli olarak
preoperatif sag atriyum boyutu degil sag atriyum basinci incelendi. Preoperatif sag atriyum
basinct 5 mmHg’dan diisiik hastalarda postoperatif aritmi gozlenmezken preoperatif sag
atriyum basinct 5 mmHg ve daha yiiksek olan hastalarda postoperatif aritmi saptandi ve
istatistiksel olarak yiiksek sag atriyum basinci ile postoperatif aritmi iliskilendirildi.
Preoperatif pulmoner arter basinglart 10 mmHg’ dan diisiik olan 8 hastanin 2’ sinde
postoperatif aritmi saptanmisken preoperatif pulmoner arter basinci 10 mmHg ve {istiinde olan
32 hastanin 19’ unda postoperatif donemde aritmi saptandi. Bu konuda Gewilling ile benzer
sonuglar bulmakla beraber ¢alismamizda preoperatif pulmoner arter basinct 10 mmHg’ dan
yiiksek basinglar ile postoperatif aritmi ile iligki saptamisken Gewilling 20 mmHg’ dan
yiiksek preoperatif pulmoner arter basinci ile postoperatif aritmi arasinda iliski saptamisti.
Gewilling’in ¢aligmast ile benzer sonu¢ buldugumuz diger bir parametre de preoperatif

oksijen saturasyonlar1 idi. Preoperatif ve postoperatif oksijen saturasyonlart sistemik
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ventrikiilii sag ventrikiil olan ve sistemik ventrikiilii sol ventrikiil olan hasta gruplarinda
anlamli bir farklilik gostermiyordu ve preoperatif ve postoperatif oksijen saturasyonlar ile

postoperatif aritmi agisindan bir iliski saptanmadi.

Fontan ameliyati sonrasi tasiaritmi ve bradiaritmilerin olasi sebepleri ; 1- SA nodun
kendisinin ya da arterinin hasarlanmasi , 2- genis atriyal siitur hatlar1 ve insizyonlari, 3-atriyal
myokardiyumun ekspojur sirasinda uzun siire yiiksek basinca maruz kalmasi olarak
sayilabilir. Iletken olmayan skar dokusuyla iyilesen sag atriyuma yapilmis genis dikisler,
siniis nodunun ya da arterinin 6nceden yapilmig Hemi-Fontan ameliyatlarinda zedelenmesi,
cristaterminalis zedelenmesi, intrakardiyak tamirlerde yapilan genis sag atriyum kesileri, ¢ok
basamakli operasyonlar Fontan sonrasi atriyal aritmiler i¢in hazirlayic1 faktorlerdir.
(71,72,73). Elektroanatomik ¢alismalar crista terminalisteki ve sag atriyumdaki skar
dokularmin iletken olmadigin1 ve intraatriyal reentral tasiaritmilere zemin hazirladigini
gostermistir.(74,75). Crista terminalisten uzak konulan dikislerin modifiye Fontan
ameliyatlarinda postoperatif atriyal flutter insidansini azalttigi gosterilmistir.(76). Cavo-
atriyal bileskeyi caprazlayan insizyonlarda siniis nod disfonksiyonu insidansi artmustir.
(77,78) Fenestrasyon yapilmayan olgular igin ekstrakardiyak konduit tekniginin atriyal cerrahi
icermemesi, genis atriyum siitur hattinin olmamasi, atriyumun Kucultilmemesi gibi 6zellikleri
nedeni ile postoperatif atriyal aritmi gelismemesi i¢in bir avantaj sagladigi diisiiniilebilir.
Ayrica ekstrakardiyak konduit tekniginde aort klempi konmadan da islem gergeklestirilebilir.
Aort klemp siresi ile Fontan sirkilasyonunun basarisiz olmasi arasinda iliski oldugu
diistiniildiiginde bu da ekstrakardiyak konduit teknigi i¢in bir avantajdir.(79,80,81). Lateral
tiinel tekniginin avantaji ise Fontan yolunu olusturan nativ dokunun biiylime potansiyelinin
olmasi, sistemik ve pulmoner kan akim yollarinda restriksiyon yapmamasi, atriyal basing
artisginin minimal olmasidir. Bununla beraber Kumar ekstrakardiyak konduit tekniginin
postoperatif siniis nod disfonksiyonu i¢in bir risk faktorii oldugunu sdylemektedir. Ovroutski
ise ekstrakardiyak konduit tekniginde siniis ritminin lateral tiinel teknigine gore daha yiksek
oranda saglandiginmi1 ve lateral tiinel tekniginde siniis nod disfonksiyonuna bagli pacemaker
ihtiyacinin daha fazla oldugunu bildirmistir. Fiore ise ekstrakardiyak konduit teknigi ve lateral
tiinel teknigini karsilagtirdigi ¢alismasinda siniis ritminin devaminin saglanmasi ve pacemaker
ihtiyac1 agisindan her iki teknik arasinda fark saptamamuistir.(82) Niirnberg 2004 yilindaki 74
hastalik ¢alismasinda sistemik ventrikiili sag ventrikil olan hastalar icin lateral tinel
tekniginin postoperatif erken donemde gelisen tasiaritmiler i¢in risk faktdrii oldugunu

belirtmistir. Bilateral SV C ve sistemik ventrikil disfonksiyonu olan hastalarda ekstrakardiyak
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konduit teknigi sonrasi supraventrikiiler aritmi insidansinin yiiksek oldugunu bildiren
calismalar da vardir.(4). Bizim ¢alisgmamizda ise sistemik ventrikiili sag ventrikiil olan ve
sistemik ventrikiilii sol ventrikiil olan hasta gruplari arasinda istatistiksel caligsma
yapilabilecek dagilim saglanabilmekteyken ekstrakardiyak konduit teknigi ile yapilan
ameliyat sayisinin azlig1 nedeniyle ameliyat tekniklerinin karsilastirilmasi adina benzer bir
dagilim saglanamadi. Ekstrakardiyak konduit teknigi ile ameliyat edilen 7 hastanin 2
tanesinde postoperatif aritmi saptanmisken lateral tiinel teknigi ile ameliyat edilen 33 hastanin
19’unda postoperatif aritmi saptanmistir. Sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olan hasta
grubuyla sistemik ventrikiilii sol ventrikiil olan hasta grubunun postoperatif aritmi agisindan

karsilastirilmasinda ise postoperatif aritmi agisindan bir fark saptanmada.

Peters 60 hastalik Fontan sonrasi aritmileri inceledigi ¢aligmasinda sag atriyum basing
yiiksekligi olan diisiik ejeksiyon fraksiyonlu hastalarda erken dénem ve ge¢ donem
postoperatif aritmi insidansinin yiiksek oldugunu bildirmistir. Erken postoperatif dénemde
gelisen aritmilerin ve aritmiye bagli 6liimlerin yiiksek sag atriyum basinci disinda preoperatif
bir belirtecinin olmadigini1 eklemistir. Ayn1 zamanda erken postoperatif donemde gelisen
aritmilerin ¢ift girigli ventrikiile sahip hastalarda trikiispid atrezili hastalara gore daha zor
tolere edildigini belirtmistir. Geg postoperatif donemde gelisen aritmilerin de yiiksek sag
atriyum basmci ile ilgkili oldugunu ve sag atriyal trombiisii sonucu gelisen atriyal
obstruksiyonun ya da pulmoner emboli sonucu gelisen pulmoner obstriiksiyonun ilk belirtisi
olabilecegini saptamistir. Geg postoperatif donemde devam eden yiiksek sag atriyum basinci
pulmoner vaskiiler hastaliga, sag ventrikiil outflowda obstriikksiyona ve koroner sinls
basincini artirip koroner dolasimin azalmasi sonucu ventrikil fonksiyonunda bozulmaya yol
acabilir.(84) Postoperatif gelisen aritmiler bu sebeplerden dolayr etyolojisi mutlaka
arastirtlmali ve Fontan sirkiilasyonunu tehdit eden Fontan yolundaki obstriksiyonlar icin
miidahale yapilmalidir. Sadece aritmiyi tedavi etmek bu tip patolojilerin atlanmasina ve
ilerleyen donemlerde kardiyak fonksionlarin geri doniisiimsiiz bozulmasina sebep olabilir.
Kendi serisinde 60 hastanin 19’ unda (%32) erken postoperatif donemde aritmi saptanmis ve
bunlarin 11’1 (%58) fatal sonuglanmistir. Atriyal flutterin postoperatif donemde spontan ya da
kardiyoversiyonla daha kolay siniis ritmine dondiiriildiigiinii dolayisiyla Fontan ameliyati
sonrasi daha kolay tolere edildigini belirtmistir. Nodal ritin ve AV tam bloklu ritin Fontan
sirkiilasyonu yapilan hastalarda daha iyi tolere edilmektedir. Bunun sebebi ise Fontan
sirkiilasyonunun atriyumla taginan siniis ritmine kritik olarak bagimli olmamasidir. Kurer ise

Peters' e benzer galismasinda erken postoperatif donemde gelisen aritmi oranini %93 olarak
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bildirmis fakat aritmilerin sadece %10 kadar1 fatal sonuclanmis. Gewilling ise postoperatif

erken aritmi ansidansini %9 , aritmi sebepli mortalite oranini %10 olarak saptamistir. (6).

Calismamizda ise Peters’e benzer olarak yiiksek preoperatif sag atriyum basincit olan
hastalarda postoperatif erken déonemde aritmi insidansini yiiksek bulduk. Erken postoperatif
aritmi oranimiz ise 21 hastayla %52,5 diizeyinde idi. Uzun donem takiplerde nodal ritimdeki
hastalarimizda ve pacemaker ritimli hastalarimizda ciddi hemodinamik sikintilar yoktu.
Peters’in klasik Fontan ameliyat1 yapmas1 ve kapakli kondiiit kullanmasinin Fontan yolunda
tromboza egilim yaratmasi sonucunda yiikselen sag atriyum basinci neticesinde aritmi
insidansin1 artidigin1 diisiinmekteyiz. Fontan yolunda minimal enerji kaybinin olmasi ¢ok
onemlidir. Bu amagla giiniimiizde en ¢ok kullanilan ameliyat teknikleri, bizim de klinigimizde
kullandigimiz 1980’lerin ortalarinda tanimlanan lateral tinel teknigi ve 1990’da tanimlanan
ekstrakardiyak konduit teknigidir.(85,86,87). Lateral tiinel teknigi ve ekstrakardiyak konduit
teknigi ile Fontan akim yolunu kapaksiz, diren¢csiz ve ‘temiz’ yapan ameliyatlarin tercih
edilmesinin ve erken donemde de antikuagiilan tedavi baslanmasinin hastalarimizda erken
dénemde ve uzun dénemede Fontan yolundaki trombislerden ve trombiis sonucu meydana

gelebilecek obstriiksiyonlardan korudugunu diisiinmekteyiz.

Danielson hastane mortalitesini %15-30 olarak bildirmistir ve sistemik ventrikiiliin sag
ventrikiil olan hastalarda riskin fazla oldugunu saptamistir. 1992 yilinda Meyer TA disindaki
fizyolojik univentrikller kalplerde fontan mortalitesini veya takedownu %13,3 olarak
bulmustur. PA distorsiyonu, yiiksek PA basinci, 3 yasindan kiiciik hastalar, CPB zamaninin
150 dakikayr geg¢mesinin risk faktorii oldugunu belirtmistir. (61,62) Stamm ise 5 yillik
sagkalimi1 % 93, 10 yillik sagkalimi ise % 91 olarak, fail etmeyen durumlar1 5 yillik %90, 10
yillik %87 olarak tasiaritmisiz donemleri 5 yillik ve 10 yillik sirasiyla %96 ve %91 olarak,
bradiaritmisiz donemleri 5 yillik ve 10 yillik sirastyla %86 ve %79 olarak bildirmistir.

Calismamizda uzun donem takipli hastalardaki aritmi incelendiginden erken mortalite olan
hastalar dahil edilmedi. Takiplerde 3 hastamiz Fontan sirkiilasyonunu erken donemde tolere
edemedi . 2 hastamiza takedown yapildi, bir hastamiza fenestrasyon yapildi. Takedown
yapilan hastalarimizdan birinin sistemik ventrikiilii sag ventrikiil digerinin ise sistemik
ventrikdli sol ventrikiil idi. Fenestrasyon yapilan hastamizin da sistemik ventrikiilii sag

ventrikdl idi.
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9. SONUC

Fonksiyonel univentrikiiler kalplerde mevcut anomalilerin ¢esitliligi, eslik eden patolojilerin
hemodinamiye etkileri, ventrikil hipoplazilerinin derecesinin farkliligi gibi nedenlerden
dolay1 Fontan ameliyati yapilan hastalar ger¢cek manada homojen bir hasta populasyonu
olmamakla beraber, dolasim fizyolojileri ve prognozlari bakimindan benzer 6zellikler arz
ederler. Fontan sirkilasyonunda normal sinds ritmi hemodinaminin devami agisindan
onemlidir. Ciddi hemodinamik bozukluk yaratan aritmi varliginda aritmilerin cerrahi tedavisi

bile giindeme gelebilir.

Calismamizda preoperatif pulmoner arter basinglar1 ve preoperatif sag atriyum basinglari ile
postoperatif aritmi arasinda istatistiksel bir iliski saptanmistir. Preoperatif 10mmHg ve
Uzerindeki pulmoner arter basinci ile SmmHg ve {izerindeki preoperatif sag atriyum basinci

olan hastalarda postoperatif aritmi insidans1 artmistir.

Ventrikiil dominansi ile postoperatif aritmi arasinda bir iliski saptanmamustir.

Calismamizdan elde ettigimiz verilere gore ulastifimiz sonug; Fontan ameliyati yapilan
hastalarda 10mmHg’ dan yiksek preoperatif pulmoner arter basinci ve 5 mmHg' dan yuksek

preoperatif sag atriyum basinci postoperatif aritmi icin bir risk faktori iken, ventrikdl

dominansi bir risk faktorii degildir.
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