T.C.
ISTANBUL UNIVERSITESI
ISTANBUL TIP FAKULTESI
COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANA BIiLiM DALI

POSTOPERATIF FALLOT TETRALOJILIi HASTALARDA
UZUN DONEMDE ORTAYA CIKABILECEK DiSRITMI
RISKi ONGORULEBILIR Mi?

[TIPTA UZMANLIK TEZIi]

Dr. Melda Fatma DERVIS

Tez Danmismani:

Prof. Dr. Kemal NiSLI

ISTANBUL
2022



T.C.
ISTANBUL UNIVERSITESI
ISTANBUL TIP FAKULTESI
COCUK SAGLIGI VE HASTALIKLARI ANA BIiLiM DALI

POSTOPERATIF FALLOT TETRALOJILI HASTALARDA
UZUN DONEMDE ORTAYA CIKABILECEK DiSRITMI
RISKi ONGORULEBILIR Mi?

[TIPTA UZMANLIK TEZIi]

Dr. Melda Fatma DERVIS

Tez Danmismani:

Prof. Dr. Kemal NiSLI

ISTANBUL
2022



ONSOZ

Bilgi ve tecrzibeleri ile iyi bir cocuk hekimi olabilmem i¢in asitanligim siiresince emegi
gecen basta Anabilim Dali baskanimiz Sayin Prof. Dr. Zeynep Karakas olmak zizere, Istanbul
T Fakiiltesi Cocuk Saghg: ve Hastaliklari Anabilim Dali’'min tim saygideger ogretim

iiyelerine,

Tez c¢alismamin yiiritiilmesinde yol gosterici olan, bilgi ve deneyimlerinden

faydalandigim tez danismanim Sayin Prof. Dr. Kemal Nisli’ye,

Tez ¢aligmam boyunca bana destek veren Cocuk Kardiyoloji ekibinden Gelnur Kiirkgii,
Melek Kadig, Fatma Karakas, Arzu Aksu, Ferhat Dadas 'a

Zorlu pediatri asistanligr siiresince beraber d&grendigimiz, her gecen gin artan
giicliiklere birlik olup gogiis gerdigimiz, ayni ogretim c¢atist altinda olmaktan mutluluk
duydugum ve gii¢ buldugum, Dr. Pelin Cansu Turan basta olmak iizere eskidemlerim Dr. Elnur
Karimov, Dr. Ahmet Sert, Dr. Zehra Ash Iseri Kiiskii, Dr. Buket Ugurtay, Dr. Hilal Parildar

Tiryaki ve diger tiim asistan arkadaglarima,

Uzmanlik egitimim boyunca bilgi ve klinik yaklasimlarindan faydalandigim Dr. Duygu

Tuncel basta olmak Uzere tim degerli uzmanlarima,
Birlikte ¢alismaktan mutluluk duydugum hemsire, sekreter ve personelimize,
Tezimde bana destek olan, beni hep mutlu eden ve giiliimseten esim Emir’e,
Her daim yanimda olan agabeyime,

Hayatimin her doneminde katkilarini esirgemeyen, yasadigim tiim zorluklarda destek

olan, beni sevgi ile biiyiiten canim annem ve babama en icten tesekkiirlerimi sunuyorum...

Dr. Melda Fatma Dervig

Istanbul, 2022



ICINDEKILER

ON SO Z . oo I
ICINDEKILER. ... ettt e, Il
KISALTMALAR . ... e e e v
TABLOLAR LISTE S ..o, \Y
SEKILLER LISTESI. ..ottt VI
OZE T el 1
INGILIZCE OZET (ABSTRACT). ... ottt 3
€3 138 VA N N R 5
2. GENEL BILGILER.........cociiiit ottt ettt ettt ettt en st en s 6
2.1, PALOTIZYOIOJT ..ttt 8
B T 1011 @72 |1 L= SR 8
2.3.  Hipersiyanotik Nobetler (Spell’ler)........cccoviiiiiiiiiiiii e 9
S - 4§ U TR 10
2.5.  Elektrokardiyogram Bul@ulari...........cccccooiiiiiiiiiiiic e 12
2.6.  Kardiyak KateterizayOn.........cccooeiiriiiiiiiiesieieie sttt 13
2.7. EK GOrlintlleme YONTEMIEIT ..cccoeeeeeee ettt e e s e e s sireeas 14
FZ2R S R =0 F-\V/ [T 14
2.8.1. Cerrahi DUZEIME .......eviieieceee et 15
2.8.2. TN ONATIIN .ottt e e e e e e e et et e e e e e e eeeeeeenn e e eeeeeereeenntnaaeeeeeeeennnnns 16

P2 TR AN 4 111 411 =] TR 17
2.9.1. TnSidans Ve RISK FAKEOTIETE . .veveueeeeeeeeeeeeeeeeee et eeeeeeeeeee e eeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeneeeeaeen, 17

3. GEREC VE YONTEM ..ottt 19
TR o F- T r= BT o T DTSR U SRR TP UV PRPRORPRRPIN 19
3.2, INCEIENEN PATAMEIICIET .. eeveeeeeeeeee et et ee e e e e et et e e et et eeeeeeeeeeeeeeeeeneeeeeneeeens 20
3.2.1. EleKtroKardiyOgram..........ccceoiiiiieoiie ettt snaa e 20
3.2.2. EKOKArdIYOQrafi......cciiveiiieiiieciee ettt 20



I T (0] L (=] RO ORRRRR 20

3.3, Verilerin IStatiksSel ANAlZi ........ceviveveiecveiieeieieeeeseee e 21
34, EHK ONAYT eiiiviiiiiiiie e 21
35, Mali DESIEK ..ot 21
4. BULGULAR ... 21
O, TARTISMA L.t b et an e ne e 26
5.1, Perioperatif aritMiler ..........cooiiiiiiiiii e 26
5.2, Geg baslangiclt aritmiler ..........cocviiiiiiiiie e 28
B.  SONUGQ ...t 32
T KAYNAKGCA ettt b bt E et b e n e 34



KISALTMALAR

ASD Atriyal septal defekt

AVSD Atriyoventrikuler septal defekt
BT Bilgisayarli tomografi

ECMO Ekstrakorporeal membran oksijenasyonu
EKG Elektrokardiyografi

EKO Ekokardiyografi

FOQORS Fragmente QRS

HR Hazard orani

AV Intravendz

JET Kavsak ektopik tasikardisi

LAD Sol 6n inen arter

LV Sol ventrikiil

LVEDD Sol ventrikiil diyastol sonu ¢ap1
LVEF Sol ventrikl ejeksiyon fraksiyonu
MAPCA | Major aortapulmoner kollatereal arterler
MRG Manyetik rezonans gorintuleme
PA Pulmoner arter

PD P dalga dispersiyonu

PDA Patent duktus arteriyozus

PVR Pulmoner kapak implantasyonu
QTC Diizeltilmis Qt

QTD Qt dispersiyonu

RBBB Sag dal blogu

RV Sag ventrikiil

RVEDD Sag ventrikiil diyastol sonu ¢ap1
RVOT Sag ventrikiil ¢ikim yolu

SVR Sistemik vaskdiler direng

TDR Transmural repolarizasyon dagilimi
TOF Fallot tetralojisi

TP-E Tepeden uca T dalgasi araligi
VSD Ventrikiler septal defekt

VT Ventrikiiler tagikardi
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TABLOLAR LIiSTESI

Gruplar arasi veriler

Postoperatif Fallot tetralojili hastalariin ekokardiyografi bulgulari
Gruplar aras1t EKG degiskenleri

Dal blogu olmayan hastalarin normal popiilasyon ile karsilasltirilmasi
Postoperatif Fallot tetralojili hastalarinin operasyon zamani ile EKG

verilerinin karsilastirilmast



SEKILLER LISTESI

Sekil 1.

Fallot tetralojisi onarimindan sonra tipik EKG. QRSd 180 ms olan RBBB

Vi




POSTOPERATIF FALLOT TETRALOJILi HASTALARDA UZUN
DONEMDE ORTAYA CIKABILECEK DISRITMI RiSKi
ONGORULEBILIR Mi?

OZET

Giris ve Amag: Fallot tetralojisi (TOF) hastalari, basarili tamir edilse bile artmig
kardiyovaskiiler olay oranmina sahiptir. Bu hastalarda supraventrikiler ve ventrikuler aritmileri
on gorebilmek onem arz etmektedir. Calismamizda, klinigimizde TOF cerrahisi geciren
hastalarin  daha onceki ¢alismalarda aritmi  risk belirleyicisi oldugu kanitlanan
elektrokardiyografik parametreleri ile saghkli kisilerden olusan kontrol grubunun

elektrokardiyografik parametrelerinin karsilastirilmas: amaglanmistir.

Materyal ve Metod: Bu calismada; Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi
Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali’'nda postoperatif TOF olarak takip edilen 5 yas ve daha biiyiik

hastalarda gelisebilecek aritmiler ve risk faktorleri retrospektif olarak incelend;.

Unitemizde 21.03.1997 ve 21.08.2015 tarihleri arasinda tami alan 100 hasta
dosyasi tarandi. Taranan hastalarin 12 °si kontrole ¢agirildiginda hayatimi kaybettiklerine dair
bilgi edinildi. Komorbitesi mevcut olan 8 hasta ve arsiv kaydina hastane bilgi sisteminden veya
dosyalarindan ulasilamayan 16 hasta ¢calismadan ¢ikaridi. Kalan 64 hasta ¢alismaya alindi.
Rutin saghkli ¢ocuk poliklinik kontrollerinde elektrokardiyogram cekilen benzer yas grubu ve

bilinen herhangi bir hastalig1 olmayan hastalardan 80 hasta kontrol grubu olarak alindh.

Veriler, bilgisayar ortaminda Istatistiksel degerlendirme, IBM SPSS 20.0 (SPSS
Inc., Chicago, IL, USA) paket programiyla degerlendirildi. Anlamlilik i¢in p<0.05 diizeyi kabul
edildi.

Bulgular: Postoperatif TOF nedeniyle takip edilen 64 hasta 34 (%53) erkek,
ortalama yas 14 (10-17) ¢alismaya dahil edilerek analiz yapildi. Saghkli gruba 80 hasta dahil
edildi. Calismaya dahil edilen hasta grubu ile saghkli grup arasinda yas cinsiyet ve kilo-boy
persentilleri gibi demografik parametreler arasinda istatistiksel agidan fark izlenmedi.



Sonu¢:  Calismamizda postoperatif TOF grubunda elektrokardiyografik
parametrelere gore ventrikiler ve supraventrikiler aritmi riskinde artma oldugu gézlendi. Bu

hastalarin uzun donem takiplerinde aritmiler agisindan yakin takip edilmeleri gerekmektedir.

Anahtar Sozciikler: Fallot tetralojisi, aritmi, P dalga dispersiyonu, Qt
dispersiyonu, fragmente QRS, ¢ocuk



CAN THE LONG-TERM RISK OF DYSRYTHMIA BE PREDICTED IN
PATIENTS WITH POSTOPERATIVE TETRATOLOGY OF FALLOT?
ABSTRACT

Purpose: Tetralogy of Fallot (TOF) patients have an increased rate of
cardiovascular incidents, even with successful repair. It is essential to predict the
supraventicular and ventricular arrythmia among these patients. In this study, it is aimed to
compare the electrocardiographic parameters of the patients who underwent TOF surgery in
our clinic proven to be arrhythmia risk determinants in previous studies and the
electrocardiographic parameters of the healthy control group.

Materials and methods: This study analyzes arrhythmias and risk factors that are
likely to develop in patients aged 5 years and older who have been followed up with
postoperative TOF retrospectively in the Department of Pediatric Cardiology, Istanbul
University, Faculty of Medicine.

100 patients’ files which are diagnosed in our unit between 21.03.1997 and
21.08.2015 have been scanned. Among these patients, it is acknowledged that 12 of the patients
died when called for a control. 8 patients with combordity and 16 patients who do not have
files in the archives and patient record database have been excluded. Remaining 64 patients
are included in this study. 80 patients of the same age group without any known disease and
whose electrocardiograms were taken in routine pediatric outpatient clinic controls, were
selected as the control group.

All data has been evaluated with Statistical software package (IBM SPSS
20.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) program. A p-value <0.05 is considered as significant.

Results: The 64 patients with postoperative TOF, 34 (53%) males with an average
of 14 years old (10-17) are included in the study and analyzed. 80 patients have been included
in the healthy group. There was no significant difference observed between the patient group
and healthy group in terms of demographic parameters such as age, gender and weight-height

percentiles.



Conclusion: In this study, it has been observed that an increased risk of ventricular
and supraventricular arrhythmia in the postoperative TOF group through
electrocardiographic parameters. These patients should be followed closely in terms of
arrythmia in long term controls.

Key Words: Tetralogy of Fallot, arrythmia, P-wave dispersion, QT dispersion,
Fragmented QRS, children



1. GIRIS VE AMAC

Fallot tetralojisi (TOF) en sik goriilen siyanotik konjenital kalp hastaligidir. TOF tanili
hastalarin cerrahi tedavisi diisiik mortalite ve morbidite ile yapilmaktadir. Hastali§in cerrahi
tedavisi giliniimiizde 3 ayliktan itibaren yapilabilmektedir. Bu hastalifin tibbi ve cerrahi
tedavisinde iyilesmeye ragmen, TOF onarimi olan hastalar kardiyovaskiiler morbidite ve
mortalite riski altindadir. Sonug¢ olarak, bu popiilasyonda kardiyovaskiiler 6liim agisindan
yiiksek risk tagiyan hastalari belirlemek ve tedavi etmek i¢in risk siniflandirmasi énemlidir.
Erigkin yasa ulasmis hastalarda aritmiler mortalite ve morbiditenin nedenlerindendir. Cerrahi
olarak tam diizeltme ameliyati yapilmis hastalarda orta ve ge¢ donemde sag ventrikiil
dilatasyonu ve fibrozisi gelismektedir. Ventrikiiler fibrozis ve skar gelisimi, cerrahi insizyon
ve/veya pulmoner yetersizlige bagl sag kalp bosluklarindaki dilatasyon sonucu olusmaktadir.
TOF'li hastalarin cerrahi yonetimindeki gelismeler, uzun vadeli prognozlarini biiyiik dlgiide
iyilestirmistir. Bununla birlikte, yasami tehdit eden aritmiler ve ani kardiyak 61im (SCD) riski,
TOF'nin dizeltilmesinden sonra hala devam etmektedir. Miyokardiyal skar ve bir aritmojenik
odak geligsmesinin, bu popiilasyonda ventrikiiler aritmiler ve SCD i¢in 6nemli bir tetikleyici
oldugu disiinilmektedir ve potansiyel riskleri belirlemek i¢in énemlidir.

Aritmiler ciddi morbidite ve mortalite nedeni oldugu i¢in Ongoriilmesi ve tedavi
edilmesi 6nem tagimaktadir. Aragtirmamizin amaci tam diizeltme ameliyat: yapilmig TOF tanili

hastalarda olusabilecek aritmilerin 6ngdriilmesi ve risk faktorlerinin belirlenmesidir.



2. GENEL BILGILER

Fallot tetralojisi (TOF); sag ventrikiil ¢itkim yolu (RVOT) darligi, ventrikiiler septal
defekt (VSD), ata binen aorta, sag ventrikiil (RV) hipertrofisi olmak Uzere dort anatomik
ozelligi kapsayan siyanotik bir dogumsal kalp hastaligidir (1). Fallot tetralojisi konjenital kalp
hastaliklarinin %7-10'unu olusturur (2, 3). Yasamun ilk yi1linda miidahale gerektiren en yaygin
dogumsal kalp hastaliklarindan birisidir (4). Fallot tetralojisi erkek ve kadin cinsiyette esit
oranda gorilmektedir (5).

Fallot tetralojsine sebep olan embriyolojik anormalligin olusum mekanizmasi tam
olarak bilinmemektedir. Bu hastalarda gelisim sirasinda infundibular septumun anterior ve
sefalad deviasyonu mevcuttur. Bu durum, aort kokiiniin ata biner sekli almasina ve ardindan
RVOT obstriksiyonuna yol acan malalignment VSD ile sonuglanir. Sistemik RV sistolik
basinct ile biiylik VSD ve RVOT obstriiksiyonuna bir yanit olarak RV hipertrofisi ortaya ¢iktig1
diistiniilmektedir.

Fallot tetralojisi olan hastalarinda VVSD, siklikla septumun perimembranéz bélgesinde,
tek bir biiyiik yapida olup subaortik yerlesim gostermektedir. Baz1 vakalarda VSD, muskiler
septuma kadar uzanabilmektedir. Nadiren bagka muskiiler VSD'ler de eslik edebilmektedir (6).

Sag ventrikiil ¢gitkim yolu obstriksiyonu genellikle birden fazla seviyede olmaktadir. Bu
bolgedeki kas bantlarinin hipertrofisi, subvalvar obstriikksiyonu daha da belirgin hale
getirebilmektedir. Pulmoner kapak genellikle hipoplaziktir, ancak bazi durumlarda normal
boyutta olabilmektedir. Pulmoner kapagin kendisi siklikla bikiispit ve stenotiktir. Ana
pulmoner arterde (PA) supravalviiler daralma nadir degildir. Ayrica PA dallarinda periferik
darliklar da olabilmektedir. Pulmoner arterler hipoplazik olabilir veya proksimal PA dallarinda
darliklar gorulebilir. Duktus arteriyozusun sol PA’ya giris yeri stenoz i¢in sik goriilen bir yerdir
(7). Ata binen aort, aortun sol ventrikil (LV) yerine VSD (zerinden RV’ye dogru yer
degistirdigi dogumsal bir anomalidir. Bu durum, her iki ventrikilden aortaya kan akisina yol
acmaktadir.

Fallot tetralojisi olan hastalarinda ek olarak bazi iliskili kardiyak anomaliler de yer
almaktadir. Bu anomaliler TOF hastalarinin yaklagik %40’mda goriilmektedir (8). Tedaviyi
etkiledigi icin TOF'li bir hastay1 degerlendirirken bu anomalileri saptamak ©nem arz

etmektedir.



Hastalarin yaklasik %25'inde sag aortik ark bulunur. Bu, palyatif sant ameliyati
planlandig1 zaman 6zellikle 6nemlidir.

Sag koroner arterden kaynaklanan sol 6n inen arter (LAD) gibi koroner arter
anormallikleri hastalarin yaklasik %10'unda gortlur (8, 9). Bu koroner anomalide
LAD seyri esnasinda dogrudan RVOT’u ¢aprazlayacagi igin, onarim Oncesi
belirlenmesi 6nemlidir.

Hastalarda ameliyattan 6nce veya ameliyat sirasinda dikkat gerektirebilecek 6nemli
aortikopulmoner kollateral damarlar olabilir.

Patent duktus arteriyozus (PDA), ¢oklu VSD’ler ve komplet atriyoventrikiler
septal defekt mevcut olabilir.

Aort kapak prolapsusu nedeniyle aort kapak yetersizligi eslik edebilir.

Fallot tetralojisi tipik olarak baska anomaliler olmaksizin sporadik olarak ortaya
cikar. Sendromik olmayan TOF hastalarna yonelik aragtirmalarda asagidaki
genetik anormallikleri bildirmistir:

Sendromik olmayan TOF'lu 114 hasta {lizerinde yapilan bir ¢aligmada, hastalarin
ylizde 4'lnde kardiyak gelisimde rolii oldugu goriilen transkripsiyon faktorii
NKX2.5'te mutasyonlar vardir (10).

Sendromik olmayan TOF hastalar1 ve ebeveynleri ile ilgili genom ¢apinda yapilan

arastirmalarda, sporadik TOF vakalarmin yaklasik ylizde 10'unda de novo kopya sayisi

varyantlarinin mevcut oldugu tahmin edilirken, bu oran kontrollerde birka¢ kromozomal
lokasyonda yiizde 0,1'den azdir (11). Fallot tetralojisi TBX1 ve ZFPMZ2'deki mutasyonlarla
iliskilendirmistir (12-14)

TOF gelisme riskinin artmasiyla MTHFR polimorfizmi iligkilendirilmistir (15).

Bu mutasyonlarin ve polimorfizmlerin TOF'nin evrimindeki roltint belirlemek igin

daha fazla arastirma yapilmasi1 gerekmektedir. TOF'li hastalarin yaklasik ylizde 15' iligkili

sendromlarla bagvurur (12, 16-22).

Down sendromu (Trizomi 21).

Alagille sendromu (JAG1'deki mutasyonlar). Alagille sendromunun bagka kaniti
olmaksizin JAG1 mutasyonlarinin tek belirtisi olarak TOF de bildirilmistir (23).
DiGeorge ve velokardiyofasiyal sendromlar (22911 kromozomunda delesyon).
Ekstrakardiyak anomalisi olmayan cocuklarda 22911 kromozomunun ikinci
bolgesinde TOF icin duyarlilik genleri olabilir ve 22q11.2 delesyon sendromu,
TOF'li birgok yetigkin hastada saptanamaz (21, 24, 25).



2.1. Patofizyoloji

Fallot tetralojisinin fizyolojik sonuglar1 biiyiik olgiide RVOT obstriksiyonunun
derecesine baghdir. Ventrikiler septal defekt tipik olarak genis oldugu igin, sag ventrikiildeki
basing LV basincina esittir. Sonug olarak, VSD boyunca kan akisinin yonii, VSD'nin boyutuna
gore degil, kan akisi icin en az direng goOsteren yola gore belirlenecektir. Daralmig RVOT
boyunca kan akigina direng, aorttan sistemik dolasima akis direncinden daha azsa, kan LV’den
RV'ye ve pulmoner yataga dogru, soldan saga sant yapacaktir. Bu durumda agirlikli olarak
soldan saga sant vardir ve hasta klinik olarak asiyanotik olacaktir. Sag ventrikiil ¢ikim yolu
obstriiksiyonu derecesi arttik¢a pulmoner yataga kan akigina direng de artar belli bir esik degeri
gectikten sonra kanin VSD tizerinden RV'den LV’ye gegmesi ve en az direncli yol haline gelen
aorttan ¢ikmasina yol agacaktir. VSD boyunca bu sagdan sola sant, biiyiik miktarda desatlre
kanin sistemik dolagima ge¢mesi ile sonuglanir ve siyanoza neden olur. Opere TOF'li hastalarda
kronik siyanoz eritrositoz ile sonuglanabilir. Fallot tetralojisinin fizyolojik dzelliklerinden biri,
RVOT obstriiksiyonunun dinamik olmasidir. Minimal siyanozlu bir birey, sagdan sola santta
bir artis ve siyanoz gelisimi ile birlikte RVOT obstriiksiyonunda dinamik bir artis gelistirebilir.
En dramatik durumda, derin siyanoz ile RVOT'de neredeyse tamamen obstriiksiyon meydana

gelebilir. Buna "hipersiyanotik nobet (spell)" denir.

2.2. Klinik Ozellikler

Obstetrik ultrason taramasindaki gelismelerle birlikte, TOF'li bircok bebege dogum
oncesi tan1 konabilmektedir. Etkilenen bazi yenidoganlar nabiz oksimetre tarama testinin
anormal ¢ikmasi sonucu ileri degerlendirme ile tespit edilebilecektir.

Dogum Oncesi tani konmamig hastalar i¢in dogum sonrasinda klinik, RVOT darliginin
derecesine baglidir:

e Siddetli RVOT obstriiksiyonu ve yetersiz pulmoner kan akimi olan tan1 konmamis
bebekler tipik olarak yenidogan doneminde derin siyanoz ile semptom verir ve
mudahale gerektirir.

o Hafif ila orta derecede RVOT obstriiksiyonu ve dengeli pulmoner ve sistemik kan
akimi olan bebekler baslangigta asemptomatik olabilir. Muayene sirasinda tifiirim
saptanmasi ile sevk edildigi kardiyoloji kliniginde teshis edilebilirler. Bu gocuklara
"pembe Fallot" denir. Onemli nokta ise, RVOT darliginin derecesi zamanla

ilerleyicidir. Baslangigta asemptomatik ve asiyanotik bir ¢ocukta kademeli olarak



siyanoz gelisebilir ve/veya yavas yavas artan RVOT obstriiksiyonu; heyecan,
ajitasyon veya hipovolemi donemlerinde ani ve dinamik olarak arttiginda
hipersiyanotik ("spell”) nobetleri geligebilir.

e Minimal obstriiksiyonu olan bebekler de baslangigta asemptomatiktir. Baglangigta
yiiksek olan perinatal pulmoner vaskuler direng gerilediginde dogumdan sonraki ilk
dort ila alt1 hafta icinde pulmoner dolasim artar ve kalp yetersizligi semptomlari

meydana gelebilir.

Genel olarak, siyanoz ne kadar erken baslarsa, siddetli RVOT obstriiksiyonu olma
olasilig1 o kadar yiiksektir.

Opere edilmemis TOF tanili daha biiyiik ¢ocuklar, genellikle bir dereceye kadar
baslangi¢ siyanozuyla ortaya ¢ikabilir ve siklikla hipersiyanotik ataklart 6nlemek i¢in kendi

aktivitelerini sinirlar.

2.3. Hipersiyanotik Nobetler (Spell’ler)

Opere edilmemis TOF'li hastalar, siddetli siyanoz ile RVOT'nin dinamik obstriiksiyonu
olabilecegi epizodik hipersiyanotik ("spell") nébetler i¢in risk altindadir. Artmis infundibular
kontraktilite, periferik vazodilatasyon, hiperventilasyon ve RV mekanoreseptorlerinin
uyarilmasi dahil olmak tizere bir dizi mekanizma olmasina ragmen, kesin etiyolojisi belirsizdir
(26).

Hipersiyanotik ndbet tipik olarak bebek ajite oldugunda veya tiziildiigiinde ortaya ¢ikar.
Agri, ates, anemi ve hipovolemi durumunda ve ayrica defekasyon veya beslenmeden sonra
(veya diizeltilmemis TOF'li daha biiyiikk ¢ocuklarda siddetli egzersizden sonra) ortaya
cikabilirler (27). Sabahlar1 ve beslendikten sonra daha sik olmakla beraber giiniin herhangi bir
saatinde meydana gelebilirler (8).

Hipersiyanotik nobetler hiperpne (hizli ve derin solunum), sinirlilik, avutulamayan
aglama ve ilerleyici siddetli siyanoz ile karakterizedir. Spell yasayan daha biiyiik bir ¢ocuk
genellikle iyilesmek icin ¢omelir. Akut epizod sirasindaki muayene, kalp Gfirdminin
siddetinin azaldigin1 ortaya ¢ikarabilir. Baz1 ataklar kendiliginden diizelebilsede, uzun siireli
nobetler biling kaybina ve kalp durmasina kadar ilerleyebilir. Akut donem ve bebekler icin acil
miidahale esastir ve hipersiyanotik ataklarla bagvuran ¢ocuklar potansiyel olarak yasami tehdit

eden nuksleri 6nlemek igin cerrahi midahale icin sevk edilmelidir.



Muayenede, TOF'li hastalar genellikle rahattir ve aktif sikayetleri yoktur. Bununla
birlikte, hipersiyanotik ndbet sirasinda, hiperpneik hale gelirler ve bebekler siklikla ajite olurlar.
Siyanoz varsa en kolay tirnak yataklarinda ve dudaklarda goriiliir. Hepatomegali nadirdir.
Sigrayici nabizlarin varligi, belirgin bir PDA veya aortikopulmoner kollaterallerin varligini
diisiindiirmesine ragmen, periferik nabizlar genellikle normaldir. Oskiiltasyonda, ilk kalp sesi
normaldir ve ikinci kalp sesi, pulmonik bilesen nadiren duyuldugundan en sik tektir. Ugiincii
ve dordiincii kalp sesleri nadirdir. Sternum sol sinir1 boyunca erken sistolik klik sesi duyulabilir,
bunun dilate ¢ikan aortaya bagl oldugu diisiiniiliir.

Fallot tetralojisindeki tftrim, VSD’den degil, esas olarak RVOT obstriiksiyonundan
kaynaklanir. Ufiiriim tipik olarak sert bir ejeksiyon kalitesine sahip sistolik, kresendo-
dekresendo ifuirlimdiir; muayenede sol orta-list sternal sinir boyunca en iyi sekilde
degerlendirilir. Ufiiriim hem darligin derecesine hem de darlik boyunca kan akisinin miktarina
baglidir. Fallot tetralojisinde izole valviiler pulmoner stenozun aksine, kanin VSD’den sagdan
sola santina bagli olarak obstriiksiyon arttikca RVOT boyunca akis miktari azalacaktir. Boylece
RVOT darlig: arttik¢a iifiiriim daha yumusak hale gelecektir. Siddetli hipersiyanotik (spell)

nobetler sirasinda, darliktan belirgin sekilde azalmis kan akim nedeniyle iflirim kaybolabilir.

2.4. Tam

Fallot tetralojisi tanis1 genellikle ekokardiyografi (EKO) ile konur (28-30). Fallot
tetralojisi degerlendirmesi sirasinda siklikla yapilan diger testler arasinda elektrokardiyogram
(EKG) ve gogiis radyografisi bulunur. Elektrokardiyografi ve telegrafiden elde edilen bulgular
genellikle TOF tanisi i¢in diisiindiiriictidiir ancak kesin degildir. Kardiyak kateterizasyon bazen
anatomiyi ve hemodinamik degisiklikleri daha ayrintili olarak tanimlamak i¢in gereklidir.

Dogum 0Oncesi tarama ve fetal EKO’daki gelismeler sayesinde TOF'nin dogum oncesi
tan1 oranlarinda artisa yol agmustir. Ozellikle duktal agiklig: siirdiirmek igin prostaglandin
tedavisi gerektiren ciddi RVOT darlig1 saptanmasi agisindan fetal EKO 6nem arz etmektedir.

Hastalarin degerlendirmesinde ¢ogunlukla transtorasik EKO yeterlidir, ancak bazen
transozofageal EKO ile transtorasik EKO’nun yetersiz oldugu durumlarda net cevaplar
alinabilir. EKokardiyografi (epikardiyal veya transdzofageal) ayrica diizeltici cerrahi sirasinda,
ozellikle VSD kapatmanin tam olup olmadigimi kontrol etmede ve RVOT’nin
degerlendirilmesinde kullanilir. Postoperatif donemde EKO, LV ve RV fonksiyonlarini,
atriyoventrikiiler kapaklar1 ve RVOT durumunu degerlendirmek i¢in rutin olarak kullanilir.

Postoperatif uzun donem takipte ise 6zellikle ciddi pulmoner yetersizlik olan hastalarin RV
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fonksiyonlarmin ve ge¢ komplikasyonlarin izlenmesinde ©nemli rol oynar. Major
aortopulmoner kollateral arterlerin (MAPCA) varlig1 genellikle renkli doppler EKO ile tespit
edilebilir, ancak seyrini ve dagilimini tam olarak tanimlamak icin ek goriintileme
gerekmektedir.

Ekokardiyografide degerlendirilmesi gereken parametreler;

e Ventrikiler septal defekterin yeri ve sayisi

e Sag ventrikiil ¢itkim yolu obstriiksiyonunun anatomisi ve siddeti

o Koroner arter ve aortik ark anatomisi

e lliskili anomalilerin varlig: olmalidir.

Ekokardiyografik degerlendirmede ek olarak;

Karakteristik ~ genis  malalignment VSD  farklh  EKO  pencerelerinden
degerlendirilmelidir. Aortanin dekstropozisyon derecesi en iyi parasternal uzun eksen ve apikal
pencerelerde degerlendirilebilir. Defektin membrandz septumdan trikiispit kapagin altindan
infrakristal bélgeye uzanmasi parasternal kisa eksen pencerede iyi gorilmektedir; suprakristal
bolgeye genisleme varsa bu kesitte de gorilebilmektedir. Defektin posterior olarak inlet
Septuma veya apikal olarak trabekiiler septuma dogru potansiyel uzantisi apikal pencerelerde
incelenebilir; inlet septumun daha kaudal goriiniimlerinden 6n agili goriiniimlere kadar seri
gorinttleme dizlemleri boyunca taranir. Hem mitral hem de trikiispit kapaklarla devamlilik
icinde olan aorta incelenir. Subkostal gértntileme, VSD'nin sinirlarini daha iyi tanimlanmasina
yardimci olabilir. Defektin, trikiispit ve aort kapaklari ile arasindaki iliskinin daha iyi bir sekilde
degerlendirilmesini saglar. Transdiserin koronal goruniimlerden saat yonuniin tersine
dondiiriilmesiyle elde edilen subkostal goriiniim, defektin suprakristal bolgeye olast herhangi
bir uzantisint belirlemede de yardimci olur. Bu lezyonda nadir goriilen restriktif VSD
vakalarinda, bu goriiniim ayrica anormal trikiispit kapak yapilarin1 da tanimlar (31, 32).

Sag ventrikiil ¢ikim yolu darligi; RVOT'deki obstriiksiyon seviyeleri ve darligin siddeti
EKO ile degerlendirilir. Parasternal kisa eksen, subkostal koronal ve sagital goriiniimler
infundibulum ile pulmoner kapagin en iyi sekilde incelenmesini saglar. Bu goriintiiler, konal
septumun anterior deviasyonunu ve infundibular obstriiksiyona katkida bulunan infundibular
kas demetlerini gostermektedir. Genellikle hipoplastik pulmoner anulusun boyutu, hastanin
viicut yiizey alanina goére normal degerlerle karsilastirilabilir. Bu, transanniler bir yama icin
potansiyel ihtiyac1 belirlemek ag¢isindan 6nemlidir. Pulmoner kapak kalinlagmis goriinebilir ve
sistolde bombelesme (dome) olabilir.

Pulmoner arterler; ana pulmoner arterin boyutu ve anatomisi, pulmoner arter konfluansi

ve proksimal pulmoner arter dallar1 da parasternal kisa eksen goriiniimlerinde
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degerlendirilebilir. Proksimal pulmoner arterleri, yiliksek parasternal goriiniimlerde ve
suprasternal ¢entik uzun ve kisa eksen goriinimlerinde, probu sol ve sag gogse yonlendirerek
miimkiin oldugunca distaline kadar degerlendirilmelidir.

Koroner arterler; TOF'lu hastalarda proksimal koroner anatomi ekokardiyografik olarak
tanimlanmalidir. Kisa eksen goriiniimiinde koroner anatomiyi incelemeye ek olarak, probu
parasternal uzun ve kisa eksen goriiniimlerinde pulmoner ¢ikim yolunun Oniine dogru
acilandirarak goriintiilenmelidir (33-35). Bu, sag koroner arterden ¢ikan LAD veya koroner
anatomideki varyasyonlarin tanimlanmasina izin verir; bu durumda RVOT’yi caprazlayan
koroner dallar, RVOT obstriiksiyonunun giderilmesine yonelik cerrahi yaklasimi zorlastirir.

Aortik ark; aortikopulmoner kollateraller ve patent duktus arteriyozus dahil olmak tizere
ek potansiyel pulmoner kan akimi kaynaklarinin varhiginin belirlenmesinde de 6nemlidir.
Asendan aortada dilatasyon olabilir.

Atriyal ve ventrikiiler septum; TOF tanili hastalarin EKO degerlendirmesi hem iki
boyutlu gorintileme hem de atriyal septum ve ventrikiler septumun coklu gérintileme
dizlemlerinde renkli doppler kullanilarak gergeklestirilir. Bu degerlendirme ek atriyal septal
defekt (ASD) ve VSD'leri tanimlar. Ayrica pulmoner ve sistemik vendz doniisiin potansiyel
anormalliklerini, sol taraftaki obstriiktif lezyonlarin nadir goriilen formlarin1 degerlendirmede
yardime1 olur.

Ekokardiyografi ile hemodinamik degerlendirme; genis VSD, RV ve LV basinglarinin
esitlenmesine neden olur. Santin yonii ve derecesi, sistemik ve pulmoner kan akimi biiyilik
Olciide RVOT obstriiksiyonunun siddeti ile belirlenir. RVOT'de 6l¢iilen pik akim hizina
uygulanan modifiye Bernoulli denklemi, ¢ikim yolu gradiyentini hesaplamak i¢in kullanilabilir.
Pulmoner arter basinci, RVOT’deki gradyent sistemik kan basincindan ¢ikararak tahmin
edilebilir.  Modifiye Bernoulli denklemi, tinel benzeri vel/veya c¢oklu obstriksiyon
seviyelerinde gecerli olmasada, bu yontemle elde edilen degerler, kardiyak kateterizasyon

laboratuvarinda elde edilen degerlerle koreledir.

2.5. Elektrokardiyogram Bulgulari

Preoperatif olarak, TOF'deki EKG, siniis ritmi, karakteristik olarak normal veya sag aks
sapmast ve sag ventrikiil hipertrofisi bulgularini gosterir. Daha once bahsedildigi gibi,
atriyoventrikiler septal defekt (AVSD) ile iliskili TOF'de sol eksen sapmasi olabilir. TOF'nin
cerrahi onarimu siklikla kalbin ileti yollarin1 bozar ve sonrasinda hastalarin>%90'inda sag dal

blogu (RBBB) meydana gelir (36-39). (Sekil 1) Ancak bu, transatriyal ve transpulmoner onarim
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yapilan hastalarda daha az belirgin hale gelmistir. Rezidiiel pulmoner yetersizlik olan
hastalarda, QRS suresi zamanla artma egiliminde olup, hastaligin prognozu uzerine etkili

olduguna yonelik yayinlar mevcuttur (40, 41).

A 300 2009 10 26:20
n 0N 50, 2009 112620

Sekil 1. TOF onarimi sonrast tipik EKG bulgulari, RBBB paterni (hasta arsivi).

2.6. Kardiyak Kateterizayon

Bircok hastada EKO anatomiyi ortaya ¢ikarabilsede, anatomiyi daha ayrintili olarak
tanimlamak i¢in kardiyak kateterizasyon gerekli olabilir. Sag ventrikiil ¢ikim yolu
obstriksiyonu, periferik PA darligi veya hipoplazisi, koroner arter anatomisi, aortikopulmoner
kollaterallerin varligi ve ilave VSD'lerin varliginin degerlendirilmesinde 6zellikle yararlidir.
Kateterizasyondaki hemodinamik bulgular tipik olarak normal veya sadece hafif yiikselmis
dolum basinglarini ortaya ¢ikarir. Genig VSD'nin varligi nedeniyle LV ve RV sistolik basinglar1
esit ve sistemiktir. Pulmoner arter basinglari normal veya diisiiktiir. Anjiyografik
degerlendirme, ihtiya¢ duyulan bilgilere yonelik olmalidir. Sag ventrikilografi ile pulmoner
arter dallariin anatomisinin yanit sira RVOT obstriiksiyonu seviyeleri yeterli sekilde
gorunttlenmektedir. Fallot tetralojisi tanili baz1 hastalarda kalp kateterizasyonu tedavi amagl
da yapilabilir. Pulmoner balon valviiloplasti ile pulmoner akim iyilestirilebilir ve transanniler
yama onarimi ihtiyacinmi azaltabilecek pulmoner kapak anuliis boyutunda bir artis saglanabilir

(42, 43). Sag ventrikiil ¢ikim yoluna veya patent duktus arteriyozusa stent implantasyonu da
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perinatal dinemde pulmoner kan akisini artirmak ve tam onarimin daha sonraki bir yasa ve

daha biiyiik tartiya ertelenmesine izin vermek i¢in kullanilmaktadir.

2.7. Ek Goruntuleme Yontemleri

Ekokardiyografinin sagladiginin &tesinde ek anatomik bilgilerin gerekli oldugu
durumlarda, bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriintiileme (MRG) faydali
olabilir (44).

Yiksek c¢ozintrlikli BT taramalari, diisiik radyasyona maruziyeti ile genellikle
bebeklerde bile anestezi olmadan gergeklestirilebilir. Bunun diginda mikemmel intrakardiyak
ve ekstrakardiyak anatomik ayrinti saglamaktadir. Bilgisayarli tomografi periferik pulmoner
arter anatomisini ve kollateral damar dagilimini degerlendirirken faydali olabilir.

Kardiyak MRG, klinik karar vermede faydali olabilecek ek anatomik detay ve hacimsel
ve hemodinamik dlglimler saglar. Pulmoner atrezisi olan TOF hastalarinda ve MAPCA's1 olan
hastalarda siklikla kardiyak Kkateterizasyon yapilir ve bazi birimlerde preoperatif
degerlendirmenin zorunlu bir pargasi olarak kabul edilir. Manyetik rezonans gorintileme,
birincil tanida anjiyografiyi tamamlayabilir ve hatta yerini alabilirken, ayni zamanda, 6zellikle
daha buyuk adolesanlarda ve onarilmis TOF'li erigkinlerde, postoperatif takibin 6nemli bir
bileseni haline gelmistir. Uzun donem takipte kalp sistolik fonksiyonlarin ve kalp bosluklarinin
hacimlerinin ve pulmoner yetersizligin derecesini kantitatif olarak degerlendirilmesinde 6nemli

rol oynamaktadir.

2.8. Tedavi

Siddetli RVOT obstriiksiyonun ve derin hipokseminin oldugu hastalarda cerrahi
onarima kadar duktal agikligi ve pulmoner akisi siirdiirmek igin intravendz prostaglandin
tedavisi gerekebilir (45). Duktus bagimliligi olan yenidoganlarda tam onarimdan once erken
palyatif mudahaleye (6rn., palyatif sant yerlestirme veya duktal stentleme) ihtiya¢ duyulabilir
(46).

Hipersiyanotik spell’lerin yonetimi, hizli ve agresif, adim adim bir yaklasim gerektirir:
e Hastay1 diz gogiis pozisyonuna getirilir. Bu manevra ile sistemik vaskdiler direng
(SVR) arttirilarak kanin RV’den, aort yerine pulmoner dolasima yonlendirilmesi

saglanir.
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e Hastaya oksijen destegi baslanir. Oksijenin pulmoner vazodilatér ve sistemik bir
vazokonstriktor olmasindan faydalanilarak rahatlama saglanmaya g¢aligilir.

e Bunlar basarisiz olursa, intravendz (IV) sivi bolusu (normal salin 10 ila 20 mL/kg)
baslanir. Sivilar RV dolumunu ve pulmoner akisi iyilestirir. Hastaya ek olarak
narkotik tedavi (tipik olarak IV morfin (0,1 mg/kg/doz)) baslanir. Intravendz
girisimin basarisiz olundugu durumlarda intranazal fentanil veya midazolam
basarili miidahaleler olarak tanimlanmustir (47, 48).

e Yukaridaki onlemler basarisiz olursa, IV yoldan beta bloker tedavi (6rnegin,
propranolol, 0,1 mg/kg/doz veya esmolol, 0,1 mg/kg/doz) baslanir. Kisa siireli
tedavilerin yetersiz kalmasi durumunda sdrekli 1V esmolol inflizyonu (50-75
mcg/kg/dk) baslanabilir. Beta bloker tedavinin varsayilan mekanizmast RVOT'deki
dinamik darligin azalmasi, tasikardinin azaltilarak diyastol siiresinin uzamasi
sonucu ventrikiiler dolumun artmasidir.

e Beta bloker tedavisi yetersizse IV fenilefrin uygulanir (doz basina 5 ila 20 mcg/kg
bolus dozu, ardindan stirekli infiizyon). Fenilefrin, SVR’yi yiikselterek pulmoner
dolasimin artmasina neden olmaktadir.

e Tim bu oOnlemler basarisiz olursa, acil tam cerrahi onarim veya acil bir
aortikopulmoner sant gereklidir.

Kalp yetersizligi; Minimal RVOT obstriiksiyonu ve pulmoner kan akisinin arttig1 bazi
hastalarda kalp yetersizligi semptomlar1 gelisebilir. Digoksin ve bir kivrim ditiretigi (6rn.
furosemid) iceren farmakolojik tedavi gerektirebilir. Diger kalp yetersizligi tiirlerinde yaygin
olarak kullanilmasina ragmen, anjiyotensin doniistiiriicii enzim inhibitorleri ve anjiyotensin
reseptor blokerleri, SVR'yi azaltabildikleri ve hipersiyanotik (spell) nébet riskini arttirdigi i¢in
TOF'ye bagli kalp yetersizligi olan hastalarda genellikle kullanilmaz (49).

Antibiyotik profilaksisi; Amerikan Kalp Dernegi'nin diizeltilmemis siyanotik
dogumsal kalp hastalifi olan tiim hastalara yonelik kilavuzlarina gore, cerrahi diizeltme

yapilana kadar bakteriyel endokarditi nlemek i¢in antibiyotik profilaksisi uygulanir (50).
2.8.1. Cerrahi Duzeltme
Fallot tetralojisi tanili hastalarin gogu, bir yasina kadar (tipik olarak alt1 ayliktan sonra)

tam onarim ameliyati olurlar (51). Daha az oranda ise cerrahi onarimdan once palyatif sant veya

duktal stent gerekir. Siddetli RVOT darlig1 veya daha az yaygin olarak tibbi olarak direncli
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hipersiyanotik spell’ler nedeniyle sant veya stent gerekli olabilir. Santlar veya stentler, diisiik
tartilt bebekler (6rnegin, erken dogmus bebekler), hipoplastik pulmoner arterler veya koroner
arter anomalisi nedeniyle baslangigta tam onarim i¢in kabul edilemeyen bebeklerde de

kullanilabilir.

2.8.2. Tam Onarim

Tam diizeltme ameliyati, TOF tanili cogu hasta icin tercih edilen tedavi yontemidir.

Cerrahi onarimin amaglari:

e Sag ventrikiil ¢ikim yolu darliklariin giderilmesi
e Pulmoner ve sistemik dolagimlar arasinda tam ayrim
e Sag ventrikiil islevinin korunmasi

e Pulmoner kapak yetersizligini en aza indirmek

Ameliyat, VSD’nin yama ile kapatilmast ve RVOT'nin genisletilerek darligin
giderilmesinden olusur. RVOT genisletilmesi, pulmoner darlig1 gidererek, infundibular ve sub-
infundibular kas dokularini rezeke ederek ve gerekirse transanniler bir yama ile yapilir.
Miimkiin oldugunda, ge¢ ventrikiiler aritmiler i¢in risk tasiyan ventrikiilotomiden kaginmak
amactyla RVOT'ye erismek ve VSD'yi kapatmak igin transatriyal yaklagim kullanilir (52).

Yeterli pulmoner anullis boyutuna sahip bireylere "kapak koruyucu yaklagim"
uygulanir (9). Alternatif bir cerrahi prosedur, RV'den distal ana PA'ya kapakli bir konduit
yerlestirilmesidir (53). Pulmoner yetersizligi azaltmak amaciyla transaniiler yama sirasinda
RVOT'ye bir monokusp kapak da yerlestirilebilir. Ancak bu kapakg¢iklarin varliginin pulmoner
yetersizligin postoperatif seyrini veya siddetini etkileyip etkilemedigi acik degildir.

Tarihsel olarak, TOF onarimui iki asamali prosediirle gergeklestirilmekteydi; Erken
bebeklik doneminde palyatif bir sant, ardindan ¢cocukluk doneminde intrakardiyak onarimdir.
Ancak ¢ogu merkezde bu yaklasimin yerini primer intrakardiyak onarim almistir. Palyatif

santlar, birincil onarimin miimkiin olmadig1 durumlar i¢in ayrilmistir.
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2.9. Aritmiler

2.9.1. Insidans ve Risk Faktorleri

Fallot tetralojisi igin cerrahi onarimi takiben hastalar atriyal ve ventrikiiler aritmi
gelisme riski altindadir. Onarilmis TOF'li (ortalama yas 36,8 yil) 566 yetiskin hastanin gok
merkezli, kesitsel bir ¢alismasinda, ylizde 43"{inde siirekli bir aritmi veya aritmi miidahalesi
vardir (54). Aritmilerin siklig1 45 yasindan sonra belirgin sekilde artmistir. Bu kohortta atriyal
aritmi prevalansi %20 ve ventrikiiler aritmi %15 idi. Ortalama 21 yil takip edilen 793 hastadan
(ortalama onarim yast 8,2 yil) olusan ikinci bir ¢okmerkezli seride, 33 hastada sirekli
monomorfik ventrikiiler tasikardi (VT) izlendi, 29'unda yeni baslayan siirekli atriyal aritmi veya
fibrilasyon gelistigi ve 16'sinda ise ani kardiyak 6liim olgular bildirilmistir (40).

Aritmi tipine gore rapor edilen risk faktorleri sunlar igerir:

o Ventrikiiler tasikardi; Artan kardiyak operasyon sayisi, LV diyastolik
disfonksiyonu, pulmoner regurjitasyon, uzamis QRS siiresi ve ileri yasta
onarimdir (40, 53-55).

o Atriyal tagikardi (AT); Tim AT'ler igin, artan kardiyak operasyon sayis1 ve ileri
yasta onarimdir (40, 54).
Belirli AT igin risk faktorleri agagidaki gibidir:
*Atriyal fibrilasyon/flutter; Sol atriyal dilatasyon, diisik LV ejeksiyon
fraksiyonu ve triklspit kapak yetersizligi sebep olabilir (54).
eIntraatriyal reentran tasikardi; Sag atriyal genisleme ve hipertansiyon sebep

olabilir (54).

Elektrokardiyografi, TOF onarimii takiben tipik olarak bir RBBB paterni
gosterdiginden, bu hastalardaki atriyal tasikardilerin ¢ogu, spesifik mekanizmalarindan
bagimsiz olarak karmasiktir. Ventrikiiler tasikardiler, genellikle RV'den kaynaklandigi icin
tipik bir sol dal blogu paterni gosterebilir. Ancak istmustan iletinin yoniine bagli olarak RV'den
koken almasina ragmen RBBB paterni de gordlebilir.

Elektrokardiyograma iliskin bulgular: Elektrokardiyografi yaygin olarak kullanilan, noninvaziv
ve diisiik maliyetli bir tan1 ve degerlendirme aracidir. Elektrokardiyografide degerlendirilen
QRS kompleksi, QT dispersiyonu (QTd), P dalga dispersiyonu (Pd), tepeden uca T dalgasi (Tp-
e) aralig1 ve Tp-e/QTc orani ventrikiiler repolarizasyon anormalliklerinin, kardiyak aritmiler ile

iligkili oldugu saptanmistir (56, 57).
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Anormal QT veya P dalgasi siiresi, artan AF riski ile iliskilidir.

Diizeltilmis QT araligi: Konjenital uzun QT sendromu veya kisa QT sendromu olan
kisilerde AF riski yliksektir (58, 59). Diizeltilmis QT araligi (QTc) ile genel popiilasyonda AF
riski arasinda bir iliski olup olmadig1 konusu, biiyiikk Kopenhag bélgesinde baslangic AF'si
olmayan 281.277 birey izerinde yapilan ve ilk EKG'den medyan 5,7 yil boyunca takip edilen
bir ¢alismada ele alinmistir (60). QTc degeri <372 ms (1. persentil) veya >419 ms (60.
persentil) olan kisilerde, referans grupla (411 ila 419 ms) karsilastirildiginda yiiksek risk
(dtizeltilmis hazard oranlar1 [HRs] 1,45 ila 1,44) saptandi.

Diizeltilmis JT araligi JTc olarak tanimlanir. QTc-QRS Siresi (JTc = QTc-QRS slresi)
olarak hesaplanir.

Fragmente genis QRS (fQRS), bir koroner bdlgeye (anterior, lateral veya inferior)
karsilik gelen iki bitisik derivasyonda R veya S dalgasinda iki veya daha fazla gentik olarak
tanimlanir. Centikler en az 40 m s ile ayrilmalidir (61).

P dalgas: siiresi: P dalgasi siiresi ile atriyal fibrilasyon (AF) riski arasindaki iliski,
yaklagik 285.933 kisi lizerinde yapilan bir ¢alismada degerlendirildi ve bu calismada 9550
hastada medyan 6,7 yillik takip doneminde AF gelistigi saptandi (62). Referans grubuyla
karsilastirildiginda (100 ila 105 milisaniye [ms]), ¢cok kisa (<89 ms; HR 1,6), orta (112 ila 119
ms; HR 1,22), uzun (120 ila 129; HR 1,5) ve ¢cok uzun P dalga siiresi (>130 ms; HR 2,06) artmis
bir riske sahiptir.

P dispersiyonu: Elektrokardiyorafide en uzun P dalgasi ile en kisa P dalgasi siiresi
arasindaki fark olarak tanimlanmistir. Baz1 ¢alismalarda P dispersiyonu arttik¢a atriyal aritmi
gelisme riskinde artig saptanmustir.

QT intervali ve T dalgas1 ylizey EKG'sinde ventrikiiler repolarizasyon gosterir ve ayrica
ventrikller repolarizasyon anormallikleri aritmileri 6ngérmede 6nemlidir. QT dispersiyonu
(QTd) en uzun QT intervali ve en kisa QT intervali arasindaki farka denir. QTd ne kadar fazla
ise ventrikiiler repolarizasyon homojenitesi o kadar azdir ve ventrikiiler instabilite o kadar
fazladir. T dalgasinin tepe noktasi ile sonu arasindaki Tp-e araligi, toplam repolarizasyon
dagiliminin bir indeksidir (63, 64).

Tp-e aralig1 ile Tp-e/QTc: Tp-e aralig1 ile Tp-e¢/QTc oranindaki artis ile ventrikiler
aritmi ve ani kardiyak 6liim riski arasinda iliski bulunmustur (65). U¢ baskin miyokardiyal
hiicre tipinin repolarizasyon zaman siirecindeki farkliliklarin, EKG’de T dalgasinin
kaydedilmesine katkida bulundugu gésterilmistir. Ug hiicre tipinde faz 2 ve 3'iin farkh
repolarizasyon zaman siirecinin bir sonucu olarak gelisen voltaj gradyanlari, M bolgesinin her

iki tarafinda, kismen T dalgasinin kaydedilmesinden sorumlu olan zit voltaj gradyanlarina yol
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acar (66). Dik bir T dalgas1 durumunda, epikardiyal yanit repolarize olan en erken yanittir ve
M hiicre aksiyon potansiyeli en ge¢ olandir. Koroner perfiize wedge preparasyonunda
epikardiyal aksiyon potansiyelinin repolarizasyonu T dalgasinin zirvesi ile cakisir ve M
hiicrelerinin repolarizasyonu T dalgasinin sonu ile ¢akisir. T dalgasi, transmural repolarizasyon
dagiliminin (TDR) bir 6lgiisiinii saglar. Prekordiyal EKG derivasyonlarindaki Tp-e araliginin
transmural repolarizasyon dispersiyonunun yansittigi diistiniilmistiir (67).

Daha yeni ¢aligmalar, negatif, bifazik ve trifazik T dalgalari1 dahil olmak iizere daha karmasik
T dalgalar1 durumunda TDR tahmini i¢in yonlendirmelerde bulunmustur (68). Bu gibi
durumlarda, T dalgasinin ilk bileseninin en alt noktasindan T dalgasinin sonuna kadar olan
araligin, TDR'nin elektrokardiyografik bir yaklagimini sagladigi gosterilmistir. Ancak Tp-e
araligr kalp hizi ve viicut agirligindan etkilenebilir. Tp-e/QT orani, bu etki olmaksizin

ventrikuler repolarizasyonu yansitan yeni bir belirtegtir (69).

Calismamizda, klinigimizde TOF cerrahisi gegiren hastalarin daha 6nceki ¢aligsmalarda
aritmi risk belirleyicisi oldugu kanitlanan elektrokardiyografik parametreleri ile saglikli
kisilerden olusan kontrol grubunun elektrokardiyografik parametrelerinin karsilastiriimasi

amaclanmustir.

3. GEREC VE YONTEM

3.1. Hasta Secimi

Bu calismada; Istanbul Universitesi Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Bilim
Dali’nda postoperatif TOF olarak takip edilen 5 yas ve daha biiyiik hastalarda gelisebilecek
aritmiler ve risk faktorleri retrospektif olarak incelendi.

Unitemizde 21.03.1997 ve 21.08.2015 tarihleri arasinda tan1 alan 100 hasta dosyasi
tarand1. Taranan hastalarin 12’si kontrole cagirildiginda hayatin1 kaybettiklerine dair bilgi
edinildi. Komorbitesi mevcut olan 8 hasta ve arsiv kaydina hastane bilgi sisteminden veya
dosyalarindan ulagilamayan 16 hasta ¢alismadan ¢ikarildi. Kalan 64 hasta ¢alismaya alindi.
Rutin saglikli ¢ocuk poliklinik kontrollerinde elektrokardiyogram cekilen benzer yas grubu ve

bilinen herhangi bir hastalig1 olmayan hastalardan 80 hasta kontrol grubu olarak alindu.
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3.2.  Incelenen Parametreler

3.2.1. Elektrokardiyogram

Yilzey EKG'si 12 derivasyonlu (Suzuken Company, Kenz Cardico Model ECG-1215,
Tokyo, Japonya) supin pozisyonda, 50 mm/s kagit hizi1 ve 10 mm/mV ile postoperatif TOF
hastalarina yapildi. Bes yasindan kiigiik, 24 yasindan biyik olan, takiplerinde nedeni
bilinmeyen 6lim durumu olan, komorbitesi dolayisiyla aritmiye yatkinlig1 olan ve bilgilerinde
eksiklik olan hastalar ¢alisma dis1 birakildi. Olgiimler, hasta verilerine kor olan iki farkli
arastirmaci tarafindan bir yazilim kullanilarak x400 % biiylitmeden sonra yapildi. QT araligy,
QRS kompleksinin baslangicindan T dalgasinin sonuna kadar 6l¢iildii ve ayrica diizeltilmis QT
(QTc) Bazett formiilii kullanilarak hesaplandi. (QTc = QT/NRR interval) (70). Tp-e, T
dalgasmin zirvesinden T dalgasinin sonuna kadar Olculdii ve prekordiyal derivasyonlardan
gerceklestirildi ve her derivasyon ve 6l¢iim i¢in en az li¢ okumanin ortalama degeri hesaplandi.
Ayrica maksimum ve minimum Tp-e araligi arasindaki fark olarak Tp-e dispersiyonu
hesaplandi. Son olarak bu oOlgiimlerden Tp-e¢/QT orant ve Tp-e/QTc orani elde edildi.

Gozlemciler arasi varyasyon katsayist %2,9 idi.

3.2.2. Ekokardiyografi

Hastalara 2.5-4 MHz doniistiiriiciilerle donatilmig GE Vivid S5 Vingmed sistem 5 (GE
Healthcare, Horten, Norveg) ile her hastaya transtorasik ekokardiyografik degerlendirme
yapildi. Parasternal uzun eksen goriintiisiinden sol ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 (LVEDD), sag
ventrikul diyastol sonu ¢ap1 (RVEDD) 6l¢uldi. Sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu (LVEF),
apikal 4 bosluk goriiniimiinden modifiye Simpson yontemi kullanilarak hesaplandi (16).

Parasternal kisa eksen gorintisiinden RVOT gradiyenti ve pulmoner yetersizlik 6l¢uldu.

3.2.3. Holter

Hastalara SCHILLER medilog AR model Holter cihazi ile 24 saatlik Holter cekildi.
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3.3. Verilerin Istatiksel Analizi

Istatistiksel degerlendirme, IBM SPSS 20.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) paket
programi ile yapildi. Normal dagilima uygunluk testi Kolmogorov-Smirnov Testi ile
degerlendirildi. Normal dagilim gosteren niimerik degiskenler ortalama =+ standart sapma,
normal dagilim gostermeyen niimerik degiskenler medyan (25.-75. persantil), kategorik
degiskenler ise frekans (ylizdelikler) olarak verildi. Gruplar arasindaki farklilik normal
dagilima sahip olmayan niimerik degiskenler i¢in Mann Whitney U Testi ile belirlendi.
Kategorik degiskenler arasindaki iliskiler ise Fisher Exact Ki-kar, Yates Kikare ve Monte Carlo
analizi ile degerlendirildi. 1ki yonlii hipotez testlerinde p<0.05 istatistiksel onemlilik icin
anlamli kabul edildi.

3.4. Etik Onay1
Calismamiz igin Istanbul Universitesi Klinik Arastirmalari Etik Kurulu’ndan
22.01.2021 tarihinde 2021/102 dosya numarasi ile 03 sayili toplantida goriisiilerek,
28.01.2021°de 52475 sayili kararla etik kurul onay1 alindu.

3.5. Mali Destek

Mali destek alinmamustir. Calismanin giderleri (kirtasiye, iletisim giderleri) aragtirmaci

tarafindan karsilanmustir.

4. BULGULAR

Toplam 100 hasta dosyasi incelendi. Taranan hastalarin 12’si kontrole ¢agirildiginda
hayatin1 kaybettiklerine dair bilgi edinildi. Komorbitesi mevcut olan 8 hasta ve 16 hastanin
arsiv kaydina hastane bilgi sisteminden veya dosyalarindan ulasilamadigi i¢in ¢alismadan

cikarildi.

Postoperatif TOF nedeniyle takip edilen 64 hasta 34 (%53) erkek, ortalama yas 14 (10-
17) calismaya dahil edilerek analiz yapildi. Saglikli gruba 80 hasta dahil edildi. Calismaya dahil
edilen hasta grubu ile saglikli grup arasinda yas, cinsiyet ve kilo-boy persentilleri gibi

demografik parametreler arasinda istatistiksel agidan fark izlenmedi. (Tablo 1)

21



Tablo 1: Gruplar arasi veriler

Grup 1 Grup 2 P degeri
Yas 14 (10-17) 12 (10-14) 0,05
Kilo 49,95 (£22,04) 44,42 (£12,33) 0,10
Boy 150,94 (+22,73) 148,79 (+13,72) 0,09
Cinsiyet (Erkek) 34 (%53) 36 (%45) 0,40

Hastalarin kardiyak fonksiyon degerlendirmesi transtorasik EKO ile yapildi. Hastalarin
EKO bulgularinda sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu (64,08 (£6,08)), sol ventrikiil diyastol
sonu ¢ap1 35,89 (£6,28) mm, sag ventrikiil diyastol sonu ¢ap1 35,16 (£5,99) mm saptandi. Sag
ventrikiil ¢ikim yolu degerledirmesinde ortalama gradient 23,14 mmHg (£9,62) o6lguldu.
Hastalarin 16’sinda (%47) hafif, 10’unda (%29,4) orta, 8’inde (%23,9) serbest PY izlendi.
(Tablo 2)

Tablo 2: Postoperatif Fallot tetralojili hastalarinin ekokardiyografi bulgular

Degerler
Sol Ventrikul Ejeksiyon Fraksiyonu 64,08 (+6,08)
Sol Ventrikiil Diyastol Sonu Cap1 (mm) 35,89 (+6,28)

Sag Ventrikiil Diyastol Sonu Cap1 (mm)

35,16 (+5,99)

Sag Ventrikiil Cikim Yolu

23,14 (£9,62)

Gradienti(mmHg)

Pulmoner Yetersizlik

Hafif 16 (%47)
Orta 10 (%29,4)
Serbest 8 (%23,6)

Elektrokardiyogramda DIl derivasyonundan 6lglilen P dalgasi amplitiidii postoperatif
TOF hasta grubunda 1,2 (1,00-1,57) mm saptanmis olup, saglikli hasta grubunda ise 0,80 (0,64-
1,00) mm saptanmustir. ki grup arasindan istatistiksel agidan anlamli fark mevcuttur (p<0,01).
Her iki grup arasinda en diisiik P dalgas1 mesafeleri arasinda anlamli fark izlenmistir
(p<0,01). Postoperatif TOF grubunda minimum P dalga mesafesi 52,19 (£15,88) ms, kontrol
grubunda ise 70,90 (£9,00) ms olarak bulunmustur. Postoperatif TOF grubunda maksimum P

dalgas1 mesafesi 78,44 (+18,78) ms, kontrol grubunda ise 82,10 (7,74) ms bulunmustur. Her iki
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grup arasinda istatistiksel agidan anlamli fark izlenmemistir (p=0,14). Postoperatif TOF
grubunda P dispersiyonu 25,50 (18,45-33,80) ms, kontrol grubunda ise 12,00 (8,00-16,00) ms
bulunmustur. Gruplar arasinda istatistiksel agidan anlamli fark mevcuttur (p<0,01).
Postoperatif TOF grubunda en diistik Tp-e siiresi 58,81 (£8,81) ms, saglikli grubunda
ise 60,20 (£6,68) ms bulunmustur. Her iki grup arasinda istatistiksel agidan anlamli fark
izlenmemistir (p=0,28). Postoperatif TOF grubunda maksimum Tp-e stresi 79,30 (72,00-
91,05) ms, kontrol grubunda ise 72,00 (68,00-78,00) ms bulunmustur. Gruplar arasinda
istatistiksel agidan anlamli fark mevcuttur (p<0,01). Postoperatif TOF grubunda Tp-e
dispersiyonu 21,50 (14,60-30,00) ms, saglikli popiilasyon grubunda ise 12,00 (8,00-16,00) ms
bulunmustur. Her iki grup arasinda istatistiksel agidan anlamli fark mevcuttur (p<0,01).
Postoperatif TOF grubunda QRS suresi 119,50 (90,25-134,75) ms,
populasyonda ise 85,00 (78,25-92,00) ms bulunmustur. Her iki grup arasinda istatistiksel

saglikli

acidan anlaml fark mevcuttur (p<0,01). (Tablo 3)

Tablo 3: Gruplar aras1 EKG degiskenleri

Grup 1 Grup 2 P degeri
P amp (mm) 1,2 (1,00-1,57) 0,80 (0,64-1,00) <0,01
Pmin (ms) 52,19 (£15,88) 70,90 (£9,00) <0,01
Pmax (ms) 78,44 (+18,78) 82,10 (7,74) 0,14
Pdis (ms) 25,50 (18,45-33,80) | 12,00 (8,00-16,00) | <0,01
Tp-emin (ms) 58,81 (+8,81) 60,20 (+6,68) 0,28
Tp-emax (ms) 79,30 (72,00-91,05) | 72,00 (68,00-78,00) | <0,01
Tp-edis (ms) 21,50 (14,60-30,00) | 12,00 (8,00-16,00) | 0,01
QRS sresi (ms) 119,50 (90,25- 85,00 (78,25-92,00) | <0,01

134,75)

QT mesafesi iceren EKG parametrelerinde dal blogu olan hastalar analizlere dahil
edilmedi. Postoperatif TOF grubunda minimum QT mesafesi 312,92 (+34,47) ms, kontrol
grubunda ise 335,90 (£24,43) ms bulunmustur. Her iki grup arasinda istatistiksel agidan fark
izlenmistir (p<0,01). Maksimum QT mesafesi postoperatif TOF grubunda 352,02 (+41,65) ms
bulunmustur. Saglikli popiilasyon grubunda ise 350,50 (£23,10) ms bulunmustur. Gruplar

arasinda istatistiksel agidan fark izlenmemistir (p=0,84).
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QT dispersiyonu degerlendirmesinde ise postoperatif TOF grubunda 37,60 (27,40-
51,00) ms, kontrol grubunda ise 12,00 (8,00-20,00) ms saptanmistir. QT dispersiyonu saglikli
populasyon grubunda belirgin olarak daha kisadir (p<0,01).

Elektrokardiyogram parametrelerinde dal blogu olan postoperatif TOF grubunda JTc
329,62 (+42,68) ms bulunmustur.

Minimum ve maksimum QTc mesafeleri agisindan gruplar arasinda istatistiksel agidan
anlamli fark izlenmemistir. QTc dispersiyonu ise postoperatif TOF grubunda 43,65 (31,00-
63,73) ms iken kontrol grubunda 14,93 (10,14-22,56) ms saptanmistir. Gruplar arasinda
istatistiksel agidan anlamli fark mevcuttur (p<0,01).

Gruplar arasinda Tp-emax/QTmax ve Tp-emax/ QTcmax parametrelerinde istatistiksel

acidan fark izlenmemistir. (Tablo 4)

Tablo 4: Dal blogu olmayan hastalarin normal popiilasyon ile karsilasltiriimasi

Grup 1 (n=32) Grup 2 (n=80) P degeri
QTmin (ms) 312,92 (+34,47) 335,90 (+24,43) <0,01
QTmax (ms) 352,02 (+41,65) 350,50 (+23,10) 0,84
QTdis (ms) 37,60 (27,40-51,00) | 12,00 (8,00-20,00) | <0,01
QTcmin (ms) 383,15 (+31,66) 397,82 (+22,07) 0,02
QTcmax (ms) 427,74 (+46,40) 415,22 (+21,02) 0,15
QTcdis (ms) 43,65 (31,00-63,73) | 14,93 (10,14-22,56) | <0,01
Tp-emax/QTmax 0,22 (x0,044) 0,20 (0,023) 0,051
Tp-emax/ QTcmax | 0,18 (x0,031) 0,17 (0,018) 0,16

Postoperatif TOF hastalarinda tam diizeltme operasyonu zamanina gore EKG
parametrelerindeki farkliliklar arastirildi. Postoperatif TOF hastalarmin total diizeltme
ameliyatlarinin ortalama 24,03+1,89 ay oldugu saptandi. Operasyon zamani olarak hastalar 24.
aya gore 2 gruba ayrildi. Sadece minimum QTc¢ mesafesinde gruplar arasinda istatistiksel
acidan fark izlendi (p=0,03). 24 aydan once opere edilen hastalarda minimum QTc mesafesi
394,20 (£32,66) ms iken 24 aydan sonra opere edilen hastalarda 370,63 (x26,17) ms saptanmis
olup P degeri 0,03 bulunmustur. (Tablo 5)
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Tablo 5: Postoperatif Fallot tetralojili hastalarinin operasyon zamani ile EKG verilerinin

karsilastirilmast
Grup 1 (<24 ay) Grup 2 (>24 ay) P degeri

QTmin (ms) 323,05 (x37,03) 301,44 (+28,26) 0,07
QTcmin (ms) 394,20 (x32,66) 370,63 (+26,17) 0,03
QTmax (ms) 358,82 (+49,48) 342,08 (£25,11) 0,21
QTcmax (ms) 437,01 (£56,07) 414,19 (£22,61) 0,17
QTdis (ms) 38,00 (31,70-59,00) | 33,00 (19,80-41,60) | 0,14
QTcdis (ms) 49,30 (36,39-66,16) | 38,11 (23,01-57,84) | 0,18
P amp (mm) 0,88 (0,65-1,00) 0,78 (0,60-1,01) 0,78
Pdis (ms) 26,20 (15,80-36,40) | 25,10 (19,50-33,05) | 0,98
Tp-emax (Ms) 81,72 (72,00-89,45) | 79,50 (72,30-92,00) | 0,61
Tp-edis (ms) 22,78 (13,65-28,95) | 22,00 (17,15-34,00) | 0,57
Fragmante QRS 23 (%76,7) 25 (%73,5) 0,77
(\Var)

Calismamiza dahil edilen 60 hastaya transanniiler yama ile, 3 hastaya kondilt ile,
1 hastaya kapak korunarak tam diizeltme ameliyati yapilmistir. Hastalardan 17’sine palyatif
olarak modifiye Blalock Taussig sant1 yapilmistir. Hastalarin 33’iinlin operasyon zamani (>24

ay) olarak saptandi.

Hastalar aritmi saptanmasi agisindan her poliklinik vizitinde 12 derivasyonlu EKG
ile degerlendirildi. Ek olarak hastalara 24 saatlik EKG Holter tetkiki uygulandi. Hastalarda
anlamli supraventrikiiler ve/veya ventrikiiler tagikardi izlenmedi. Bir hastada 2724 sayida
polimorfik ventrikiiler esktrasistol (VES), VES yiizdesi 2,3 saptandi. Diger bir hastada 2580
sayida polimorfik VES, VES yuzdesi 5 olarak saptandi ayn1 zamanda bu hastada 4745 sayida

atriyal ekstrasistol izlendi.

Postoperatif TOF hastalarinin 47’sinde fQRS mevcuttu. Yetiskin yasta fQRS’in ani
oliimle iligkisi bulunmustur, miyokardiyal skar veya homojen olmayan miyokardiyal iletimi

temsil eder. Hastalarda kot prognoz belirtecidir (61).

Ekokardiyografik incelemede sag kalp bosluklar1 genis olan 14 hasta kardiyak
MRG ile degerlendirildi. Hastalarin 4’iinde fibrozis saptandi. Alt1 hasta pulmoner kapak
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takilmasi kriterlerini karsilamaktaydi. Bu hastalardan 2’sine transkateter pulmoner kapak
implantasyonu (PVR) yapildi. Dort hasta transkateter PVR’ye uygun olmadigi i¢in kapakli
konduit ile cerrahi olarak tedavi edildi.

5. TARTISMA

Doktor Lillihei tarafindan 1955 yilinda TOF’nin ilk cerrahi onarimindan bu yana,
cerrahi yaklagim konusunda birgok ilerleme kaydedilmistir ve optimal onarim igin zamanlama
ve teknik konusunda hala bir fikir birligi olmamasina ragmen bu hastalar yetiskinlik donemine
kadar hayatta kalmaktadir (71). Ne yazik ki, TOF’nin cerrahi onarimini takiben hala 6nemli
morbidite ve mortalite vardir ve morbiditenin biiyiik bir kism1 hem atriyal hem de ventrikiiler
aritmilerle ilgilidir. Bu aritmiler, cerrahi skar ¢gevresindeki hasarli miyokardin neden oldugu re-
entran tasikardilerin, rezidiiel kardiyak lezyonlara bagli hemodinamik diizensizliklerin neden
oldugu miyokardiyal fibrozisin veya primer miyokardiyal hastaligin sonucu olabilir. Bu
nedenle, TOF hastalarinda cerrahi onarimindan sonra ¢ocuklarin ve yetigkinlerin yonetimi igin
aritmi siirveyansi kritik dneme sahiptir. Bu hastalardaki en belirgin hemodinamik bozukluk,
sag ventrikiil hacmi ve pulmoner yetmezlik ve/veya stenozdan kaynaklanan asir1 basing
yuklenmesidir. Her hastada bir dereceye kadar sag ventrikiil ¢ikim yolu disfonksiyonu olacaktir
ve bunlar zamanla kétiilesme egilimindedir. Pulmoner yetersizlik sag ventrikiiliin asir1 hacim
yiklenmesine neden olarak sag ventrikiil genislemesine neden olur. Bu durum ventrikiler
depolarizasyon ve repolarizasyon anormalliklerine yol acarak ventrikiler aritmiler ve ani
kardiyak 6lum riskini arttirmaya sebep olabilir (72, 73). Ayrica hastalar, sol ventrikiil sistolik
fonksiyonunda azalma, ventrikiiler tasikardi ve ani kardiyak 6liime yatkin olabilirler (74). Bu
hasta popiilasyonundaki arastirmalarin ¢ogu, ani 6liime yol acabilen ventrikiiler aritmilere
odaklanmistir; bununla birlikte bu hastalar, 6zellikle yash bireylerde atriyal flutter ve

fibrilasyon gibi supraventrikiler re-entran aritmiler gelistirme riski altindadir.
5.1. Perioperatif aritmiler

Modern ¢agda, TOF ge¢ yasta cerrahi onarimi yapildiginda morbidite ve mortalitenin
arttig1 bilinmektedir (75). Bazi merkezler neonatal onarimi savunurken, diger merkezler
yetersiz pulmoner kan akimi olan hastalarda palyatif prosediirler (modifiye Blalock Taussig
santt, RVOT stenti, PDA stenti) uygulayabilmektedir (76, 77). Her iki yaklasim da diisiik
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postoperatif mortaliteye ve esit uzun donem sonuglara sahiptir (78). Calismamizda postoperatif
TOF hastalarinda tam diizeltme operasyonu zamanina gére EKG parametrelerindeki farkliliklar
incelendi. Operasyon zamani olarak 24 ay smir kabul edildi. Ventrikuler depolarizasyon ve
repolarizasyon arasinda gegen siire olarak minimum QTc mesafesinde gruplar arasinda

istatistiksel agidan fark izlendi (p=0,03). QTc¢ dispersiyonunda anlamli fark saptanmamustir.

Fizik muayenenin yani sira ileri tetkik amagl ile hasta, dogumdan kisa bir siire sonra
EKG ve EKO ile degerlendirilmelidir. Fallot tetralojisi DiGeorge, Velo-Cardio-Facial ve
Alagille sendromu gibi diger organ sistemlerini ve elektrolit regiilasyonunu etkileyebilecek
baska komorbiditelere ve dolayisiyla aritmilere yatkinliga sahip olabilen genetik sendromlarla
iliskilidir. Calismamiza komorbitesi dolayisiyla aritmiye yatkinligi olan TOF hastalar: dahil

edilmemistir.

Ameliyat donemi, dogustan kalp hastaligi olan yenidogani, aritmi egilimini daha da
artiran ¢ok ¢esitli fizyolojik ve fizyolojik olmayan olaylara maruz birakir. Normal elektrolit ve
pH dengesini korumak i¢in 6zenli bakim, miidahale ve bakim gerektiren artik hemodinamik
lezyonlarin olmamasi saglanmalidir. Siniis ritmi, perioperatif aritmi gelisme riskini en aza
indirmek icin kritik dneme sahiptir. Metabolik ortamin normallesmesine ragmen aritmiler
devam ederse, antiaritmik ilaclar gerekli olabilir, ancak bu aritmiler genellikle ameliyat: takip
eden birkac¢ ay icinde duzelir. Fallot tetralojisinin onarimini takiben yonetilmesi zor olan bir
durum postoperatif ortaya ¢ikan kavsak ektopik tasikardisidir (JET). Ventrikiler septal defekt
onarimini takiben veya atriyoventrikiiler diigiime yakin traksiyon uygulandiginda
atriyoventrikiiler diiglimiin ve bununla iliskili iletim dokusunun zedelenmesine bagl olarak
ortaya ¢ikar ve genellikle hemodinamik bozulmaya sebep olur. Bu zedelenme, atriyoventrikiler
diiglimiin uyarilabilirligine neden olur ve atriyoventrikiiler ayrigsma ile hizli bir dar kompleks
tasikardi ile sonug¢lanir (ventrikiiler hiz, atriyal hiz1 asar). Hastanin operasyon sirasinda bypass
siresinin uzamast JET igin riski arttirir (79). Hastalarda ekstrakorporeal membran
oksijenasyonu (ECMO) gibi mekanik destek gerektirebilecek kadar derin hemodinamik
bozulma olabilir. Kavsak ektopik tasikardisi genellikle ameliyattan sonraki ilk 24-48 saat iginde
ortaya Gikar ve agresif bir sekilde tedavi edilmelidir. Inotroplarin kesilmesi ve hastanin
sogutulmasi yararlidir. Genel bir yaklasim olarak, hastanin 35.5 © C'nin altina sogutulmasindan
kagmilmalidir. Yiiksek hizda atriyal pacing ile genellikle atriyoventrikiler senkronizasyonu
yeniden saglamaya calisilir ve bu, JET hizi ilaglar ve diger dnlemlerle yavaslatilabildigi siirece

basarilidir. Asidoz ve elektrolitlerin diizeltilmesi anahtar stratejilerdir. Tolere edilirse 6zellikle
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magnezyum verilmelidir. Bu yontemler ise yaramazsa, iv amiodaron derhal baslatiimalidir.
Hemodinamisi bozulmus bir yenidoganda iv amiodaron uygulanirken dikkatli olunmalidir.
Amiodaron yukleme dozunda (5 mg/kg) verilmelidir. Bebeklere 6nceden kalsiyum bolus
verilmesi hizli amiodaron uygulamasiyla goriilebilen hipotansiyonu siklikla Onler.
Prokainamid, JET’i tedavi etmek igin kullanilabilecek ikinci bir ajandir (80).
Deksmedetomidinin ameliyat sonrast JET e yararli olabilecegine dair artan kanitlar vardir (81).
Atriyoventrikiiler blok, ozellikle ventrikiiler septal defektin kapatilmasi sirasinda
atriyoventrikiiler diiglimiin mekanik yaralanmasi nedeniyle cerrahiyi takiben de olusabilir.
Atriyoventrikiiler iletim postoperatif 10. giinde geri dénmezse, kalic1 bir epikardiyal pacing
sistemi yerlestirilmelidir (82). Geg baslangi¢li atriyoventrikiiler blok gegmiste bu hastalarda ani

kardiyak 6liimiin ana nedeni oldugu diisiiniilse de, boyle degildir (83).
5.2. Geg baslangich aritmiler

Fallot tetralojisinin onarimini1 takiben ergenler ve yetiskinler, ge¢c baslangich
supraventrikiiler ve ventrikiiler aritmiler gelistirmeye egilimlidir. Aritmiler ilk 2 dekatta
nispeten nadirdirler (54). Bununla birlikte, bu hastalar geg¢ yetigkinlik donemine kadar hayatta
kaldiklarindan, aritmi insidansi ylksek hale gelir ve 6nemli bir morbidite ve mortalite
nedenidir. Fallot tetralojisinin cerrahi onarimindan sonra hastalarda en sik 6lim nedeni,
ventrikiiler aritmilerden kaynaklandigi disiiniilen ani kardiyak olimdir (40, 84). Bununla
birlikte, ani oliim insidansi, yillik %0,15 gibi diisiik bir orandir (85). Yakin tarihli bir
cokmerkezli ¢alismada, onarilmig TOF’lu yetiskinlerin %30 'unda surekli bir aritmi vardi (54).
Bunlarm ¢ogu atriyaldi. Intraatriyal re-entran tasikardi ve atriyal fibrilasyon en sik gériilen
atriyal aritmiler olup, atriyal fibrilasyon 55 yas iistiindeki hasta grubunda daha yaygindi.
Caligmamizda atriyum depolarizasyonunu gosteren P dalga degisiklikleri ile ilgili diger
calismalarla uyumlu olarak postoperatif TOF hasta grubunda P dalgas1 amplitiidii 1,2 (1,00-
1,57) mm saptanmis olup, saghkli grupta ise 0,80 (0,64-1,00) mm saptanmustir. iki grup
arasindan istatistiksel agidan anlamli fark mevcuttur (p<0,01). Postoperatif TOF grubunda P
dispersiyonu 25,50 (18,45-33,80) ms, kontrol grubunda ise 12,00 (8,00-16,00) ms bulunmustur.
Gruplar arasinda istatistiksel agidan anlamli fark mevcuttur (p<0,01). Hastalar supraventrikuler
aritmiler agisindan poliklinik takiplerinde 12 derivasyonlu EKG ve 24 saatlik EKG Holter ile
takip edilmelidir.

Daha 6nceki onarimlar transventrikiiler yaklasim kullanilarak yapildi. Daha gec

yasta onarilan veya daha uzun kardiyopulmoner baypass siresi olan hastalar erken dénemde
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postoperatif mortalite icin risk faktorleri olusturabilir (86). Transanniiler yama kullaniminin
gec ventrikiler aritmilerin gelisimi igin bir risk faktorii oldugu gosterilmistir (40). Calismamiza
dahil edilen 60 hastaya transanniler yama ile, 3 hastaya konditt ile, 1 hastaya kapak korunarak
tam diizeltme ameliyat1 yapilmistir. Bununla birlikte, 6zellikle ventrikuler aritmiler ve ani 61im
olmak {tizere aritmi riski tasiyan hastalarin erken teshisi zor olmaya devam etmektedir. Bazi
caligmalarda, hangi TOF hasta grubunda birincil korunma amach implante edilebilir
kardiyoverter-defibrilator implantasyonu yapilmasi gerektigine yonelik bazi elektrofizyolojik,
hemodinamik ve klinik 6zelliklerin tanimlanmasi1 amaglanmustir. Bu risk faktorleri arasinda
daha biiyiik yasta cerrahi diizeltme, birincil onarim sirasinda transaniiler yama kullanimi, orta
ila siddetli pulmoner yetersizlik, ventrikiiler tasikardi Oykiisii, QRS siiresi >180 ms ve sol
ventrikll sistolik ve /veya diyastolik disfonksiyon mevcuttur (40). Ek olarak, en az orta
derecede trikispit yetersizligi olan hastalar ve sag ventrikiil diyastolik disfonksiyonu varligi,
atriyal aritmilerin gelisimi ile iliskilidir (40, 83). Bu nedenle, 6zellikle yetiskin olduklarinda
bu hastalarin yonetiminde, risk faktorlerini belirlemeye odaklanmak gerekmektedir. Bir hasta
belirli bir zamanda kriterleri karsilamayabilir veya bir seferde yuksek riskli olarak kabul
edilebilir olsada, sonraki yillarda bu durum degisiklik gosterebilir. Bu hastalarin uzun dénem
takibinde, oncelikle EKO olmak (zere, non-invaziv goruntileme esas olmakla birlikte,
kardiyak manyetik rezonans, ventrikiiler aritmin gelisiminde onemli degiskenler olan sag
ventrikil hacimlerini, diyastolik ve sistolik fonksiyonu daha dogru bir sekilde 6lgebilmektedir
(87). Ek olarak, kardiyak manyetik rezonans ile ventrikiler aritmiler icin bir substrat olan
fibrozisin derecesi kolaylikla karakterize edilebilir (88). Calismamizda ekokardiyografik
incelemede sag kalp bosluklar1 genis olan 14 hasta kardiyak MRG ile degerlendirildi. Hastalarin
4’tinde fibrozis saptandi. Alt1 hasta pulmoner kapak takilmasi kriterlerini karsilamaktaydi. Bu
hastalardan 2’sine transkateter pulmoner kapak implantasyonu (PVR) yapildi. Dort hasta
transkateter PVR’ye uygun olmadigi i¢in kapakli konduit ile cerrahi olarak tedavi edildi. Hem
sistolik hem de diyastolik disfonksiyon aritmi gelisimi ile iligkili bulunmustur ve her calismada

degerlendirilmelidir (89).

Sag ventrikiil dilatasyonu ilerledikge mekanik-elektriksel etkilesimler sonucunda QRS
suresi artar (72, 73). Sag ventrikiil genislemesine ek olarak, TOF onarimini takiben sag
ventrikulliin elektriksel hastaligina katkida bulunan bolgesel duvar hareket anormallikleri
siklikla — goriilir ~ (90).  Ventrikiler  kitle ve  fonksiyonunun da  heterojen
depolarizasyon/repolarizasyona neden olarak QRS silresinde uzamaya neden oldugu

gosterilmistir (91). Cok sayida calisma, yiizey elektrokardiyograminda sag ventrikiiliin genel
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saglig1 i¢in kabul edilebilecek 180ms'lik bir QRS suresinin ventrikuler aritmiler ve ani 6lum ile
iliskili oldugunu gostermistir. Sag ventrikuliin zamanla ilerleyici hipertrofi, fibrozis, dilatasyon
ve disfonksiyona maruz kalmasi nedeniyle, QRS giderek daha uzun olabilir. Birkag¢ ¢alisma,
pulmoner kapak yetersizligini diizeltmenin hemodinamik bozukluklarin ilerlemesini ve buna
bagli QRS siiresinin uzamasini yavaslatabilecegini gostermistir (92). Calismamizda
postoperatif TOF grubunda QRS suresi 119,50 (90,25-134,75) ms, saglikli popiilasyonda ise
85,00 (78,25-92,00) ms bulunmustur. Her iki grup arasinda istatistiksel agidan anlamli fark
mevcuttur (p<0,01).

Son zamanlarda yapilan bir ¢aligmada, sinyal ortalamali elektrokardiyogram
kullaniminin, ventrikiiler aritmilerin gelisiminin temel ylizey EKG’de ki mutlak QRS
stiresinden daha fazla tahmin edici oldugu gosterildi (93). Mikrovolt T-dalgas: alternanlari,
repolarizasyon homojenliginin bir Olgiisii ve ventrikiiler repolarizasyon anormalliklerini
belirlemek igin baska bir belirteg olan QT/JT dispersiyonu, P dalga dagilimi ve Tp-e/QTc
oranini postoperatif TOF olan hastalarda ¢aligilan diger EKG modalitelerdir. Ancak daha (stln
olduklari gosterilmemistir. Ventrikiler aritmi riskini 6ngérmede QRS suresi en sik kullanilan
belirtectir (94, 95). Calismamizda ventrikiler repolarizasyon anormalliklerini gosteren QTd ve
Tp-e/QTc oranmlarinda anlamli istatistiksel fark saptanmamistir. QTc dispersiyonu ise
postoperatif TOF grubunda 43,65 (31,00-63,73) ms iken kontrol grubunda 14,93 (10,14-22,56)

ms saptanmustir. Gruplar arasinda istatistiksel agidan anlamli fark mevcuttur (p<0,01).

Baslangig EKG’sine ek olarak, ayaktan 24 saatlik EKG holter monitdrizasyonu, bu
hastalarda, 6zellikle asemptomatik hastalarda aritmileri saptamak i¢in yararli bir yardimer arag
olabilir (96). Yapilan bir ¢alismada, TOF onarimini takiben ¢ogunlugu asemptomatik olarak
izlenen hastalarin %40 kadarinda Holterde aritmi oldugunu gostermistir (97). Bu nedenle
Ozellikle aritmi riskinin daha yiiksek oldugu yasli hastalarda olmak iizere hastalarda takip
sirasinda rutin olarak kullanilmalidir. Bununla birlikte, hangi hastalarin ani 61liime yol agacagini
tahmin etmede Holterlerin ¢ok spesifik oldugu gosterilmemistir (98). Calismamizda hasta
popiilasyonumuzun eriskin yasta olmadig1 gbz o6nline alinarak yapilan 24 saatlik EKG Holter
tetkikinde anlamli supraventrikiiler ve/veya ventrikiiler tagikardi izlenmedi. Bir hastada 2724
sayida polimorfik ventrikiiler esktrasistol (VES), VES yiizdesi 2,3 saptandi. Diger bir hastada
2580 sayida polimorfik VES, VES yuzdesi 5 olarak saptandi ayn1 zamanda bu hastada 4745

sayida atriyal ekstrasistol izlendi.
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Garson tarafindan 1979'da yapilan bir ¢alismada erken ventrikiiler ekstrasistollerin
varligi ani 6liimiin bir belirteci olarak tanimlanmistir (99). Fallot tetralojisi onarimi sonrasi 217
adolesan ve genc¢ eriskinden 21'inde istirahat elektrokardiyograminda VES’e rastlandigi
kaydedilmistir. Bu hastalardan yedisinde ani kardiyak 6lim meydana gelirken, kalan 186
hastada ani 6lim goérilmedi. Bu hastalarda daha belirgin sag ventrikiil sistolik disfonksiyonu
vardi ve erken ventrikiiler kasilmalarin kotiilesen hemodinamik durum igin bir belirteg olmasi

muhtemeldir.

Harrison ve arkadaslar1 sik prematiire ventrikiiler kasilmalarin varliginin stirekli
ventrikiiler tagikardi gelisimini ongordiiglinii gostermislerdir (55). Bu nedenle VES yiizdesi ve
siklig1 artisinda, klinisyen ventrikiler aritmi, ani 6liim egilimi ve sag ventrikiil anormalliklerini

degerlendirmek igin dikkatli olmalidir.

Egzersiz stres testi, TOF’nin onarilmasindan sonra daha biiyiikk ¢ocuklarda ve
yetiskinlerde kullanilmaktadir. Aritmiler genellikle egzersiz testi sirasinda goriiliir ve sikligi
%73'e kadar ¢ikabilmektedir (100). Ventrikiiler tasikardi daha yaslh hastalarda ve sag ventrikiil
basinci daha yiiksek olan hastalarda goriilmesine ragmen, higbir ¢alisma egzersize bagh

aritmilerin ani 6limu 6ngordiigiinii gdsterememistir (101, 102).

Invaziv elektrofizyoloji ¢aligmalari, ani 6liim riski yiiksek olan hastalar1 belirlemeye
yardimci olabilmektedir. Khairy ve arkadaslarinin ¢ok merkezli bir retrospektif incelemesinde,
252 onarilmig TOF hastasinin %35'inde programli ventrikiiler stimiilasyon ile ventrikiiler aritmi
indiklendi ve istatistiksel analizlerde indiiklenebilir siirekli ventrikiiler tasikardinin, Kklinik
ventrikiiler tasikardi veya ani kardiyak 6liim gelisimi i¢in bagimsiz bir risk faktorii oldugu
saptand1 (103). Hem atriyal hem de ventrikiiler ablasyonlar, bu hastalarda yaygin olarak goriilen
re-entran aritmiler i¢in kritik olan voltaj haritalamasi ile aktivasyon paternlerini ve skar
alanlarin1 dogru bir sekilde tanimlamak i¢in 3-D elektroanatomik haritalama kullanilarak
gerceklestirilebilir. Bu teknoloji kullanilarak, postoperatif atriyal tasikardi ablasyonlarinda
%98'e varan akut basar1 gosterilmistir, ancak niikks siktir (104). Ventrikiler aritmilerin
ablasyonu icin Fallot tetralojisinin cerrahi onarimini takiben dort kritik ventrikiiler tasikardi
kaynagi mevcuttur. Bunlar, RVOT yamasi, trikiispit anulus, ventrikiilotomiye bagl sag

ventrikiil skar1 ve ventrikiiler septal defekt skaridir (105).

Ventrikiler aritmi ve ani 6lim riski tasiyan hastalar i¢in yOnetim stratejisi riski

azaltmaya yonelik olmalidir. Pulmoner yetersizligi olan hastalarda pulmoner kapak replasmani
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ile sag ventrikiil boyutlarinda azalma ve QRS siiresinde de stabilizasyon saglandigi agik¢a
gosterilmistir (92). Baz1 ¢alismalarda, siddetli sag ventrikiil genislemesinin (170 ml/m2) olmasi
durumunda pulmoner kapak replasmani yapilsa bile takibinde hacimde diizelme olmadig ve
bu nedenle ani kardiyak 6liimde azalma saglanamadigi1 gosterilmistir (87, 106). Pulmoner kapak
replasmanlarinin zamanlamasini tanimlamaya yardime1 olan birkag kilavuz yaymlanmistir (50,
107, 108). Bunun ventrikiiler aritmi ve ani Olim riskini degistirip degistirmedigi hala
tartismalidir. Gatzoulis ve ark. genis bir kohortta pulmoner kapak replasmani sonrasinda
hastalarda ani 6liim olmadigini biiyiik bir kohortta gostermislerdir (73). Ancak, daha yakin
tarihli, geriye donuk, tek-kurumsal, eslesme kontrollii bir ¢alisma, ge¢ pulmoner kapak
replasmani sonrasi hastalarda ventrikiiler tagikardi veya sagkalimda bir azalma gostermedi
(109). Bununla birlikte, sag ventrikiil boyutunun ve fonksiyonunun korunmasi aritmi substrati
ve hemodinamikleri iyilestirmek, pulmoner kapak replasmaninin zamanlamasini belirlemede
zorunludur. Pulmoner kapak replasmani sirasinda intraoperatif kriyoablatif teknikler

uygulanabilir, bu da gelecekteki aritmi riskini daha da azaltabilir (110).
6. SONUC

Fallot tetralojisi tanili olan hastalarin cerrahi ve tibbi tedavisinde muazzam ilerlemeler
kaydedilmesine ragmen, aritmi gelisimi ve ani 6liim riski 6nemli olmaya devam etmektedir.
Pulmoner yetersizligin RV genislemesine yol agtig1 ve bunun da bu hastalar aritmilere yatkin
hale getiren skar ve elektriksel degisikliklerle sonu¢landigi agiktir. Pulmoner kapak replasmani
icin en uygun zamanlama hala tartigmalidir. Ayrica aritmileri olan, 6zellikle ventrikiler
aritmileri olan hastalarin ideal yonetim stratejisi tartigilabilir. Hem kateterizasyon
laboratuvarinda hem de intraoperatif olarak aritmilerin kateter ablasyon teknolojisi geligsmistir
ve aritmilerin tedavisi igin gerekli bilesenlerdir. Ek olarak, implante edilebilir kardiyoverter-
defibrilatér implantasyonu, ani 6lumu 6nlemenin en etkili yolu olmaya devam etmektedir,
ancak hangi hasta grubunun bundan fayda gordiigii net degildir. Bildigimiz kadariyla
cocuklarda postoperatif TOF hastalarinda genis kapsamli yapilan az sayida ¢alisma mevcuttur.
Sonu¢ olarak calismamizda hastalarimizda anlamli aritmi saptanmamistir. Ancak hasta

popiilasyonumuzun eriskin yasta olmadig1 goz ontine alinmalidir.
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Klinigimizde TOF cerrahisi geg¢iren hastalarin daha onceki calismalarda aritmi risk

belirleyicisi oldugu kanitlanan elektrokardiyografik parametreleri olan;
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Saglikli ¢ocuklarla kiyaslandiginda istatistiksel olarak anlamli izlenmistir. Daha gok

hasta katilimli ve uzun siireli izlemin oldugu ¢alismalara ihtiyag¢ vardir.
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