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OZET

Cinar, A., Fontan prosediirii uygulanan tek ventrikil fizyolojili hastalarin
mortalite ve ameliyat sonrasi komplikasyonlar  yoniinden
degerlendirilmesi, Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg:
ve Hastaliklarn Tezi. Ankara, 2001.

Calismamiz, fonksiyonel tek ventrikll fizyolojili ve iki ventrikil onarimina
uygun olmayan 78 hastada, kavopulmoner sant veya Fontan cerrahisi
sonrasi mortalite, morbidite ve bunlar etkileyen risk fakorlerinin
belirlenebilmesi amaciyla planlanmigtir. Ayrica gec donem
komplikasyonlarindan  aritmi, tromboembolizm, diyastolik fonksiyon
bozuklugu ve karaciger fonksiyon bozuklugunun belirlenebilmesi amaciyla
kontrole gelen 25 hastanin klinik durumlari incelenip, Holter monitorizasyonu,
treadmill efor testi, transtorasik ekokardiyografi, SAECG ve HRYV incelemeleri
yapiimig; tam kan, kan biyokimyasi ve koagulasyon parametreleri gozden
gecirilmigtir.

Retrospektif calismamizda; erken donem 6lim nedenlerinde ilk sirayi
alan low output sendromu gorilenlerin ameliyat yaglarinin daha kiguk oldugu
ve 5 yasindan once ameliyat edilenlerin erken donem mortalitesinin daha
yuksek oldugu bulundu. Kardiyopulmoner by-pass suresi erken ddonemde
kaybedilen hastalarda daha uzun bulundu. Hastalarin tanilariyla mortalite
oranlari arasinda ve uygulanan ameliyat teknigiyle, mortalite ve
komplikasyonlar arasinda iliski kurulamadi. Erken aritmi % 15.4, geg¢ aritmi %
10.3 oraninda goérilmus, ameliyat yasi ve teknigi ile aritmi gorilmesi
arasinda bir iliski bulunamadi. Protein kaybettirici enteropati % 5.1,
tromboembolik komplikasyon % 10.3 oraninda tespit edildi. Tromboembolik
komplikasyonlar gorulen hastalarin ameliyat yaslarinin daha buyuk oldugu
saptandi. Ocak 2001 sonrasinda, son durumlari hakkinda bilgi alinabilen 69
hastada sag kalim oranlari; 1 aylik % 79.7, 6 aylik %72.5, 1 yilhk % 69.6, 5
yillik % 63.6 ve 5 yildan sonra % 55.3 olarak bulundu.

Prospektif calismamizda; hastalarimizin % 76’ si NYHA’ a gére Sinif
1" de ve % 24’ U ise Sinif 2 deydi. Hasta ve kontrol grubunun QT

dispersiyonlari arasinda fark bulunmadi. Ancak hasta grubunun kalp hizi



degiskenligi (HRV) kontrol grubuna goére azalmis ve SAECG analizinde
filtrelenmis P suresi daha uzun bulundu. SAECG ile QRS analizinde; hasta
grubunda ventrikller ge¢ potansiyel kriterlerinden 2’ sinin (HFQRS ve
RMS40) var oldugu géruldd. Bu bulgular ge¢ potansiyel kriterlerinden 3’ U
kargilanmasa bile hasta grubunda ventrikiler tasiaritmi riski oldugunu
dusundurtmektedir. Hasta grubunda diyastolik fonksiyon parametrelerinden
IVRT’ nin uzadigi ve E/A’ nin distiigl, sistolik fonksiyon parametrelerinden
ise EF ve KF’ nun distidu saptandi. Ayrica karaciger enzimlerinden ALT,
AST, GGT ve LDH kontrol grubuyla karsilastiriidiginda artmig, protein C ise
dismuis bulundu. Sonug¢ olarak; Fontan prosedirleri, fonksiyonel tek
ventrikllli hastalarda fizyolojik bir dizeltme saglayan definitif ameliyat
teknikleri olarak kabul géormuisse de; bu ameliyatlarin ge¢ dénem spesifik
komplikasyonlarinin saptanmasi ve o6nlenmesi, hala ¢6zim bekleyen bir

konudur.

Anahtar kelimeler: Fontan, mortalite, komplikasyon, SAECG, HRV.



ABSTRACT

Cinar, A., Evolution of the patients with single ventricle physiology
regarding mortality and postoperative complications, Hacettepe
University Faculty of Medicine, Thesis in Pediatric. Ankara, 2001.

Our study is planned to determine mortality, morbidity and risk factors
affecting these after Fontan procedure or cavopulmonary shunt in 78 patient
with functional single ventricule and who are not suitable for two ventricule
repairment. In order to detect late complications like arrythmias,
thromboembolism, disorders of diastolic function and deterioration of liver
functions, we evaluated 25 patient with holter monitorization, treadmill effort
test, transthoracic echocardiography, SAECG, HRV and their clinical status,
complete blood count, biochemical and coagulation parameters are also
examined.

In retrospective part of the study; it was found that age at operation
was yonuger in patients with low output syndrome which is the most common
cause of early death than patients without this syndrome and the mortality
rate was higher in poatients who were operated before 5 years of age.
Cardiopulmonary by-pass time was longer in patients who died during early
period. No correlation was detected between diagnosis and mortality rates of
the patients . Also operational technics were not correlated with mortality and
morbidity. Early arrythmias were % 15.4 whereas late arrythmias were %
10.3 and we found no correlation with age of operation and operational
technics. Protein loosing enteropathy (PLE) were detected as % 5.1. The rate
of thromboembolic complications were % 10.3 and age of operation was
older than the patients without this complication. Survival status of only 69
patient was available from January 2001 and was % 79.7, % 72.5, % 69.6,
% 63.6 and % 55.3 for 1 month, 6 months, 1 year, 5 years and more than 5
years respectively.

In our prospective study; % 76 of the patients were accepted as Class
1, whereas % 24 were Class 2 according to NYHA. QT dispersions of the
patients were not different from the control group. However heart rate

variability (HRV) of the patients was reduced compared with control group



Vi

and filtered P duration in P wave SAECG was longer than control group. In
addition , late potential detection with SAECG technic revealed that two
(HFQRS and RMS40) of ventricular late potential criterias existed. These
findings suggests that there was the risk of ventricular tachyarrythmia in the
patient group even if 3 criteria of late potentials were not fulfilled. Diastolic
parameters like IVRT was prolonged whereas E/A decreased. Concomitantly,
systolic parameters such as EF and KF decreased. Liver enzymes like ALT,
AST, GGT and LDH were found to be increased in contrast to protein C when
compared with control group. Consequently, detection and prevention of
specific late complications remains as a puzzle to be solved, although
Fontan procedures are considered as a definitive operation which provide

physiological correction for patients with functional single ventricle.

Keywords: Fontan, mortality, complication, SAECG, HRV.
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GIRIS VE AMAG

Fonksiyonel tek ventrikuli bulunan ve iki ventrikil onarimina uygun
olmayan konjenital kalp hastaliklarinda; hipoplastik ventrikil fonksiyonunun
gerekmediginin anlasiimasiyla, son 30 yildir, bu ventrikili by-pass edip
pulmoner kan akimini arttirmayi hedefleyen palyatif kavopulmoner santlar ve

fontan modifikasyonlarinin uygulamasi yayginlagsmistir.

1971’ de trikuspit atrezili bir hastada Fontan ve Baudet tarafindan
uygulanan atriopulmoner santin ilk kez rapor edilmesinden sonra, ameliyat
tekniklerinin ve postoperatif bakimin iyilesmesiyle o tarihlerde % 75-83 olan
erken hayatta kalim orani ginimuzde % 90’ nin Ustline ¢ikmistir (1). Bunun
yanisira hemodinamik ve diger parametreler yoninden onceleri yuksek risk
grubu kabul edilenlerde ve daha kompleks formdaki tek ventrikillerde bu
prosedurlerin uygulanmasina ragmen, operatif mortalite giderek dusmustur
(1). Bir, 5 ve 10 yillik ge¢ donem hayatta kalim oranlar ise sirasiyla; % 77-
88, % 70-86, % 60-81 arasinda degismektedir (2,3). Ancak bir¢gok calismada
postoperatif izlem sdresi 5 yildan azdir. Halbuki ge¢ donem mortalite orani
hayatta kalanlarin yaklasik % 10’ nunu olusturmaktadir ve bu genellikle
ameliyattan sonraki ilk 5 yilda gértlmektedir (4). Sonug olarak, erken dénem
mortalite ve morbidite azalimig, buna kargin ameliyattan sonraki orta ve uzun
vadeli komplikasyonlar (aritmiler, protein kaybettirici enteropati, siroz,
tromboembolik komplikasyonlar, ventrikiler pompa yetmezligi, subaortik
obstruksiyon, atrioventrikller kapak yetmezligi, kardiyomiyopati vb.) daha

cokgoOrulmeye baslamigtir.

Erken donem mortalitede ameliyat yasi, altta yatan patolojinin agirligi
ve hemodinamik bozukluklar dnem tasirken (4); ge¢ donem mortalite ve
morbiditeyi etkileyen faktorleri anlamak icin daha detayli ¢calismalara ve daha

dizenli postoperatif morbidite dederlendirmelerine gereksinim vardir.

Bu c¢alisma, son 25 yilda Hacettepe Tip Fakultesi Cocuk Kardiyolojisi
ve Kalp Damar Cerrahisi’ nde izlenen tek ventrikul fizyolojili ve iki ventrikul
onarimina  uygun olmayan kavopulmoner sant veya Fontan

modifikasyonlarindan biri uygulanmis olgular ¢alismaya alinmistir. Bunlarda



ameliyat sonrasi mortalite, morbidite ve bunlari etkileyen risk faktorlerinin

belirlenmesi amaglanmistir.



GENEL BILGILER

Kavopulmoner santlar ve Fontan prosedurleri 1970’lerin basindan beri

fonksiyonel tek ventrikili olan hastalarda kesin bir palyasyon saglanmasi

amaciyla uygulanmaktadir.

2.1.Tek Ventrikiil Anomalileri

Fonksiyonel tek ventrikil ifadesi; morfolojik tipi ne olursa olsun iki

ventrikil onarimina uygun olmayan konjenital kalp anomalilerini igerir.

Bunlarda; sol,sag veya degisken morfolojide tek bir dominant ventrikul vardir.

Atrioventrikuler baglanti degiskendir. Rudimenter ventrikil hemen her zaman

vardir. Pulmoner kan akimi artmis, azalmis veya dengede olabilir. Bu ifadeyi

iceren morfolojik alt gruplar soyle siralanabilir:

1.
2.

N o g A

TrikUspit atrezisi (Sekil 2.1.a)

intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezi

Tek sag veya sol ventrikll (6rnegin; hipoplastik sol ventrikul)
(Sekil 2.1.b)

inlet VSD ile birlikte olan cift cikimli sag ventrikil

Cift cikimli sol ventrikdl

Mitral atrezi

Heterotaksi formlari (aspleni / polispleni, sistemik ve pulmoner

vendz anomaliler)

Sekil 2.1. a) TrikUspit atrezisi b) Tek ventrikil anomalisi



Tum tek ventrikil anomalileri icinde Fontan prosedurlerinin en yaygin
uygulandidi patoloji, trikispit atrezisidir ve konjenital kalp hastaliklarinin % 1-
3’ UnU olusturdugundan 6nemlidir. Fontan prosedurl ilk kez bu grup igin

tanimlanmistir. Eslik eden anomalilere gére 3 sinifa ayrilir (5):

1. Buyuk damarlar normal iligkili (% 69) (S ekil 2.2.b)
1A: VSD yok, pulmoner atrezi var (% 9)

1B: restriktif VSD ve pulmoner stenoz var (% 51)
1C: genis VSD var, pulmoner stenoz yok (% 9)
2. Buyuk damarlarin D-transpozisyonuyla (% 28) (Sekil 2.2.a)

2A: VSD ve pulmoner atrezi var (% 2)
2B: VSD ve pulmoner stenoz var (% 8)
2C: VSD var, pulmoner stenoz yok (% 18)
3. Buyuk damarlarin L-transpozisyonuyla (% 3)

A B

Sekil 2.2. a) D-Transpozisyonlu trikUspit atrezisi
b) Transpozisyonsuz triklspit atrezisi



Tek ventrikll anatomili hastalarda cerrahi girisimsiz uzun sire hayatta
kalma nadiren mumkin olsa da, ¢ogunlugunun dogal gidisleri iyi dedgildir.
Uzun donem cerrahisiz hayatta kalanlarda, siyanozun ge¢ donem sekelleri
geligir. Siklikla da siyanoz ve volim yukinden dolayi ventrikuler fonksiyonlar
azalmistir. Bu hastalarda tedavi hedefi Fontan prosedurleridir. Fontan-
Baudet, Kreutzer ve Glenn tarafindan tanimlanan bu prosedurler “sag kalp
bypass prosedirleri’ olarak ta bilinir. Baslangi¢ta, c¢ogunlugu trikispit
atrezileri olmak Uzere sag kalp obstruksiyonlu hastalarda uygulanmistir.

Genel anlamda Fontan prosediirii; ventrikller bir pompa yardimi
olmaksizin kaval damarlarla gelen sistemik venoz akimi pulmoner arterlere
yonlendirilmesidir. Boylece sag ventrikil bypass edilerek, sistemik venoz
basingta minimal bir ylkselmeyle, uygun pulmoner kan akimi ve kardiyak
debi saglanir. Sistemik ve ven6z donusun tamamen ayrilmasiyla siyanoz
duzelir, tek ventrikilin de volum yuku azalir. Sonug olarak bu prosedurlerle
tek ventrikil anomalili hastalarda normale en yakin dolasim patterni
saglanmis olur.

Tek ventrikil anomalileri ve cerrahi girigsim sonrasi gidisleri, literatirde
genellikle morfolojik tipine gore ayri ayri rapor edilmistir. Morfolojik alt grubun
bilinmesi yenidogan doneminde palyasyon planini sekillendirmede oldukca
onemlidir ve uzun donem gidisi belirleyen bir etkisi olabilir. Buna kargin, iki
ventrikil onarimina uygun olmayan tum hastalar, erken ve ge¢ donem
hayatta kalim agisindan ortak risk faktorlerini tagirlar. Ornegin; sistemik ¢ikis
yolu obstruksiyonu, her zaman hipoplastik sol kalp sendromuyla birlikte
goérulur. Ama, ayni zamanda trikuspit atrezisiyle de birlikte gorulebilir ve
cerrahi mudahale aynidir. Sonug olarak, hastanin iki ventrikil onarimina
uygun olup olmadigi ve fonksiyonel tek bir ventrikilinin saptanmasi, tedavi
plani agisindan morfolojik alt grubunun ve gelisim bozuklugunun tipinden gok
daha onemlidir. Ventrikullerden birinin ¢ikiginda izole hipoplazi veya atrezi
olmasi, tek ventrikil anomalisi yoksa, iki ventrikil onarimi olasiligini ortadan
kaldirmaz. Ama atriyoventrikiler kapaklardan birinin anlamli hipoplazi veya
atrezisi, ciddi AV kanal dengesizligi veya ventrikullerden birinin anlamh

derecedeki hipoplazisi durumunda tek ventrikil palyasyonu gereklidir (6).



2.2.Tarihge

Bu hastalarda uygulanan ilk ameliyatlar, hastaligin belirgin semptomu
olan siyanozu azaltmak amaciyla yapiimistir. Bu nedenle ilk olarak Blalock
1945’ de subklavian arter ile pulmoner arter arasinda anastomoz uygulamis,
bir yil sonra Potts, inen aorta ile sol pulmoner arter arasindaki anastomozu
gerceklestirmistir. Glenn (1958) de gerek kendisinin, gerekse Robicsek’in
deneysel calismalarina dayanarak ilk kavopulmoner anastomoz vakasini
yayinlamistir. 1962’ de Waterston, c¢ikan aorta-sag pulmoner arter
anastomozunu sant ameliyatlarina katmistir (7).

Yetersiz interatrial septal defektin genisletiimesine yonelik girigsimler
1950’ de Blalock ve Hanlon tarafindan tanimlanan kapali ydntemle
baslamistir. Bunu izleyerek Rashkind’ in balonlu kateterle yaptig
atriyoseptostomi  6zellikle kuglk c¢ocuklarda ¢ok vyararli ve basaril
bulunmustur.

Tek ventrikll anatomili hastalarin kiglk bir grubu ise artmis pulmoner
kan akimi ve konjestif kalp yetmezligi riskine sahiptir. Bunlar, ilk kez 1952’ de
Muller tarafindan gergeklestirilen pulmoner arter bantlanmasina iyi yanit
vermektedir.

1971’ lere dek, gerek sistemik arter gerekse superior vena cava-
pulmoner arter santlari azalmig pulmoner kan akimli trikUspit atrezili
hastalarin blyuk kisminda uygulanmistir. Alternatif olarak mevcut VSD’ i
genisleten Brock prosediru (sol-sag santi da arttiran) de arasira dnerilmistir.
Ancak, diger siyanotik kalp hastaliklariyla kiyaslandiginda bu santlar trikispit
atrezili hastalarda daha yuksek bir cerrahi mortaliteye sahipti. Taussing ve
Bauersfeld bu hastalarda Blalock-Taussing santindan sonra % 26’ lik bir 8
aylik mortalite rapor etmislerdir. Ote yandan Sommers ve Johnson, ameliyat
edilsin veya edilmesin tum trikUspit atrezili hastalarin Ugte ikisinin konjestif
kalp yetmezligi ve anoksiden kaybedildigini bildirmistir (8).

Bu grubtaki hastalarda duzeltici tipte ameliyatlarin ele alinmasi ve
gelismesi iki temel olaya baglidir. Bunlardan birincisi yeterli pulmoner
dolasimi saglayabilmek icin sad ventrikilin mutlak gerekli olmadiginin

gOsterilmesidir. Boylece sag ventrikul, sirasiyla 1954’ te Warder, 1964’ de



Robicsek, 1966’ da Haller ve 1971’ de Just-Viera tarafindan devre digi
birakilmistir. Digeri ise, kardiyovaskuler bypasslarda valvli
konduitlerinkullanim alanina girmesidir.

Bu sayilan gelismelerin 1s1ginda ve kendi deneysel arastirmalarina
dayanarak Fontan, 1968 de trikUspit atrezisinde ilk basarili duzeltme
ameliyatini gergeklestirmistir. Ameliyatin terapotik zeminini  Glenn’ in
gercgeklestirdigi cavopulmoner anastomoz ve parsiyel sag kalp bypass
dusuncesi olusturmaktadir. Ancak normal kopekler Uzerinde vyaptigi
ameliyatlar basarisizlikla sonuglanmisti. Fakat bunu normal kopek kalbinin
sag kalbi bypass eden bir dolagima uygun olmadidi, ama trikispit
atrezisindeki gibi sag atriyumun hipertrofiye oldugu durumlarda pulmoner
arter basincinin sol atrium basincini yenebilecegdi seklinde yorumladi.

Halen kardiovaskuler cerrahinin en dahiyane dusuncelerinden sayilan
ve TA' nin cerrahi olarak tam duzeltiimesine olanak taniyan tekniklerin énunu
acan bu ameliyat, ilk kez 1971’ de Fontan ve Baudet tarafindan Thorax
dergisinde yayinlandi. Sézkonusu teknik; sag atriumun sag pulmoner artere
aortik allogreft ile anastomoz edilmesi, mevcut ASD’ nin kapatilmasi, ana
pulmoner arter proksimalinin baglanmasi, vena cava superiorun sag
pulmoner arter distal pargasi ile u¢ uca anastomozu (unidirectional klasik
Glenn santi) ve inferior vena cavaya da pulmoner valvli bir allogreft
yerlestiriimesinden ibarettir. Bir bakima sag atrium ventrikilize edilmistir.
Fontan ve Baudet, bu teknigin anatomik degil (cunkd bu sag ventrikil
onarimini gerektirirdi) ama fizyolojik bir dizeltme oldugunu vurgulamislardir
(8). Clnkl bu teknik ile, 1971’ den dnce yaygin olan sistemik-pulmoner arter
santlarindaki pulmoner hipertansiyon gibi sakincalar ve sistemik ve venoz
dolasimlar arasindaki santlagsma ortadan kaldiriimistir.

Sonraki yillarda, bu teknigin bir ¢ok modifikasyonu tanimlanmigtir.
1973’ te Kreutzer ve arkadaslari, inferior vena caval valvlerin ve Glenn
anastomozunun gerekli olmadigdi atriyopulmoner anastomozu uygulamislardir
(Kreutzer modifikasyonu).

Bowman, Bjork, Doty gibi birgok arastirmacinin katkilarina ek olarak,

1988 de deleval ve arkadaslar yuvarlak bir odacikta duz bir tupe goére



turbulansin daha fazla oldugunu ve olusan basing gradyenti ile efektif akimin
azaldigini gozleyerek; “lateral tiinel teknikleri” olarak ta bilinen total kavo
pulmoner anastomozlari tanimlamiglardir. Bu teknikte, inferior vena
cavadan gelen kan sag atrium igine yerlestirilen bir yama araciligiyla vena
cava superiora yonlendirilir. Bu arada, vena cava superior sag atriuma yakin
bir yerden kesilerek proksimal ve distal uglari sag pulmoner artere ug-yan
anastomoz seklinde birlestirilir. Bu teknik, geniglemis bir sag atrium yerine
uniform bir konduitle daha efektif ve turbulanssiz bir pulmoner kan akimi
saglamayi hedefler.

Arttk gunumuzde inferior vena kaval valvlerin gerekli olmadigi
bilinmektedir ve prostetik konduitler, heterolog veya prostetik valvlerin
kullanimindan kaciniimaktadir. Glenn santlari (bidirectional cavopulmoner
anastomosis) c¢ogunlukla gerekli bulunmamasina karsin segilmis bazi
hastalarda uygulanmaktadir. Ancak bu santlarin da deLeval teknidi ile daha
sonra tamamlanmasi gerekiyor.

Hipoplastik sag ventrikilin prosedirlere dahil edilmesi veya
atriopulmoner bir anastomoza homogreft bir valvin sokulmasi konulari hala
tartismalidir. Ancak bir ¢ok ¢alisma ile hipoplastik sag ventriktulin Fontan
dolagsimina dnemsiz denecek bir katkisi oldugu yonunde kanitlar sunulmustur
ve atriopulmoner anastomozlar artan oranda tercih edilmektedir. Diger
yandan atriopulmoner valvlerin ¢ok az vyararlari oldugu ve potansiyel
obstruksiyon kaynagi olabilecegi gosterilmistir. Sadece preoperatif pulmoner
arter basinci ylksek hastalarda veya erken kritik postoperatif donemdeki
pulmoner kan akiminin yukselmesine bir rezistans saglama amaciyla
kullanilabilir (8). Ek olarak Fontan ve arkadaslari, homogreft valv
kullanildiginda ge¢ donem postoperatif egzersiz kapasitesinin daha iyi

oldugunu gostermiglerdir.

2.3. Standart Evrelendirilmis Tedavi Yaklagimi
TVA'’ li hastalarda, Fontan prosedurinun iki asamada tamamlanmasini
dngdren standart evrelendiriimis tedavi yaklasimi benimsenmistir. ik

asamada tibbi palyasyonun yanisira pulmoner kan akimini dengelemeyi



hedefleyen 6n prosedurler ve birectional cavopulmoner anastomoz (BDCPA)
yeralir. ikinci asamada ise eder hasta Fontan prosediiriine hazirsa Fontan
sirkulasyonunu tamamlayacak modifikasyonlardan biri gerceklestirilir.

Evrelendiriimis palyasyonun amaci, ilerdeki Fontan palyasyonu
oncesinde en uygun hazirhgr saglamak, risk faktorlerini en azda tutmak ve
uzun vadeli prognozu iyilestirmektir. ilk ve en 6nemli basamak, yenidogan ve
erken sut cocuklugu doéneminde efektif tibbi ve cerrahi palyasyonu
saglamaktir.

Fontan prosedurunun iki asamada tamamlanmasinin nedenleri:

1. Erken yaglarda ventrikuler volum yukunu hafifletmek

2. Ventrikil geometrisinin, volum yukinun azalmasina uyumunu

kademeli olarak saglamak
3. Sistemik-pulmoner arteriyel santlari onceden elimine etmek
4. Girisimsel kateterizasyon tekniklerine olan gereksinimi ortadan

kaldirmaktir (anastomoz darliklari icin stent uygulamasi gibi)

Ancak anatomik altgruplarin bu kadar degisken oldugu bu genis
grupta, baslangi¢c tedavi stratejisini belirlemenin gug¢ligu karsisinda, daha
uygun bir yaklasim benimsenerek bunlar 3 ana kategoriye ayrilmigtir (6):

1. Pulmoner kan akimi obstruksiyonu olup sistemik akim yolu
obstruksiyonu bulunmayanlar (cesitli derecelerde pulmoner veya
subpulmoner stenoz, PDA’ ya bagimh pulmoner akimh pulmoner
atrezi )

2. Sistemik ve pulmoner kan akimi obstruksiyonu olmayanlar

3. Sistemik akim yolu obstruksiyonu olup pulmoner kan akimi
obstruksiyonu bulunmayanlar (aort koarktasyonu, PDA’ ya bagimh

sistemik akimli aort atrezisi, kesintili aortik kavis )

Bu hastalarda ideal Fontan adaylarini hazirlamak ve erken cerrahi
girisim hedefleri olarak 3 temel prensip belirlenmistir (9):
a) Asin hipoksemiyi ve siyanozu Onleyecek miktarda uygun

pulmoner kan akimi saglamak
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b) Konjestif kalp yetersizligi ve pulmoner vaskuller hastaliga yol
acacak pulmoner hipertansiyon ve pulmoner oversirkilasyonu
onlemek

c) Daha sonraki cerrahi basamak igin pulmoner arter anatomisini

muhafaza etmek

2.3.1. Sistemik obstruksiyonu olmayan pulmoner veya
subpulmoner stenozlu tek ventrikil anatomili hastalarin
yenidogan donemindeki girigimler:

Basta trikUspit atrezili infantlar olmak Uzere birgok tek ventrikdl
anatomili hastada azalmis pulmoner kan akimiyla birlikte belirgin siyanoz ve
hipoksemi mevcuttur. Bu durum asidoz ve olume dek ilerleyebilir. Bu nedenle
dogumda tespit edilebilirse; duktus arteriyosus devamlihdini surdirmek
amaciyla hizli bir gsekilde 0.025-0.1 mikrogram/kg/dk prostaglandin E1
inflzyonu baslanmalidir (9). Bdylece cerrahi girisime dek pulmoner perflizyon
saglanmis olur.

Cerrahi girisimin baslica endikasyonu siyanozun varligidir. Uygun
pulmoner akimi olmayan veya PDA’ ya bagimli pulmoner akimli hastalar igin,
erken cerrahi girisim olarak genellikle sistemik-pulmoner arter santlar
uygulanir. Bu santlar daha ¢ok 6 aydan kuguk semptomatik olgularda
uygulanir ve amag, desature kanin pulmoner kapiller yataga akitiimasini
saglamaktir. Her sant ameliyatinin teknigine ve fizyolojik durumuna bagli
olarak bazi avantaj ve dezavantajlari vardir.

Bu hastalarda ilk uygulanan palyatif sant tira “klasik Blalock-Taussing
sant”” dir ve subklaviyan arterin innominate arterden ayrildi§i taraftan
subklaviyan arter ile ayni taraftaki pulmoner arter arasina uygulanir. Sag
arkus aortada sol tarafa, sol arkus aortada sag tarafa anastomoz yapilir.
Zira, aorta arkusunun bulundugu taraftaki subklaviyan arter anastomoz igin
kullanilirsa yUksek oranda sant yetersizligi ortaya cikmaktadir. Baslica
avantajlysa santin ¢ok genis olmamasidir. Anastomozun buyUklugu
subklaviyan arterin ¢api ile sinirlidir ve kan akimi subklaviyan arter segmenti

boyunca olan direngle kisittanmistir. Pulmoner hipertansiyon ve pulmoner
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vaskuler hastaliga yol agmadan yeterli pulmoner kan akimi saglanarak
akciger ve pulmoner arterlerin gelismesi saglanir. Bu santin baslica
dezavantaji ise, ¢ok kuiguk gocuklarda sublaviyan arter ¢apinin kiguk olmasi
nedeniyle santin erken donemde tikanmasidir. Yapilan yayinlarda alti ayin
altindaki ¢ocuklarda Blalock-Taussing sant mortalitesi % 63 iken, alti aydan
bluyUk ¢cocuklarda % 3’ e dugmektedir.

Daha sonralari, inen aorta ile sol pulmoner arter arasina yapilan “Potts
santl” gelistirilmistir. Bu teknigin avantaji, anastomozun yapilmasindaki
kolaylik ve ¢ok kuguk gocuklarda dahi tromboz insidansinin disik olmasidir.
Bununla birlikte anastomozun gereginden fazla genis olmasi konjestif kalp
yetmezligine yol acarak santin daraltilmasini gerektirebilir. Ayni sekilde
anastomozun ge¢ donemde orantisiz olarak geniglemesi de kalp
yetmezligine ve pulmoner hipertansiyona sebep olabilir. Diger bir sorun ise;
hastaya duzeltici girisim yapilacaginda santin kapatiimasinin  guglik
yaratmasidir. Bu nedenle gunumuzde tercih edilmemektedir.

“‘Waterston sant”” denilen baska bir teknik ise, ¢cikan aorta ile sag
pulmoner arter arasinda intraperikardiyal bir santi belirtir. Potts santi gibi
Waterston santi da pulmoner arteri gok kuguk olan bebeklere uygulanabilir.
Potts santinin aksine duzeltici girisim sirasinda kapatilmasi da guglik
cilkarmamaktadir. Ama en onemli dezavantaji genis tutuldugunda Potts
santinda oldugu gibi konjestif kalp yetmezligine neden olmasidir. Anastomoz
hattinda kivrilma, sag pulmoner arterin obstruksiyonuna yol agarak duzeltici
girisim sirasinda pulmoner arterin de tamirini gerektirebilir.

Gunumuzde bu amagla en ¢ok, 3-5 mm c¢aplarinda politetrafloraetilen
graft kullanilarak “modifiye Blalock-Taussing santi” yapilir. U¢ aydan kiguk
hastalarda tercih edilen bu sant, subklaviyan arterin innominate arterden
ayrildigi taraftan subclaviyan arter ile pulmoner arter arasina uygulanir. Sag
arkus aortada sag tarafa, sol arkus aortada sol tarafa yerlestirilir. Pulmoner
arterin ilk dalinin proksimaline iyi yerlestirilmis boyle bir sant, ilerde pulmoner
arterde olusabilecek geligsim bozuklugu ve distorsiyon riskini azaltir. Bu santin
mortalitesi yenidogan doneminde yuksek olmakla birlikte, sut g¢ocuklugu

doneminde % 1’ dir.
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Her ne kadar sistemik-pulmoner anastomozlar bu hastalarda belirgin
rahatlama sagliyorsa da, pulmoner akim obstruksiyonunun hastaligin dogal
seyrine bagl olarak gittikge artmasi ve santlarin ge¢ donemde yetersiz
kalmasi ve tikanmasi, baska cerrahi tedavileri gerekli kilmaktadir. Bu
hastalarda eger konduit kullanma imkani da yoksa, sag ventrikul ¢ikim
yolunun palyatif rekonstruksiyonu ve ilave olarak VSD’ nin genigletiimesi
(Brock teknigi) yararl bir cerrahi yéntemdir.

Eger tan1 aninda dengeli bir pulmoner akim mevcutsa neonatal cerrahi
girisim bu kategorideki hastalar igin gerekmeyebilir ve uygun yasa
geldiklerinde ilk ameliyat olarak bidirectional cavopulmoner anastomoz
uygulanabilir.

Ayrica yenidogan déneminde, klglk atrial septal defekt nedeniyle sag
kalp yetmezligi belirtileri goOsteren hastalarda ise palyasyon; “atrial
septostomi” dir. Pulsatil boyun venleri, pulsatil bir karaciger, EKG’ de yuksek
P dalgalari, akciger grafilerinde genis sag atrium ve her iki atrium arasinda
belirgin basing farki (>5 mm Hg) bulunmasi atriumlar arasi iliskinin yetersiz
oldugunu gosterir ve “balon atriyal septostomi (Rashkind proseduri)” veya

blade septostomi uygulanmalidir.

2.3.2. Sistemik ve pulmoner akim yolu obstruksiyonu olmayan tek

ventrikiil anatomili yenidoganlarda yaklasim:

Yenidogan doneminde pulmoner vaskuller rezistans azaldikga bu
hastalarda konjestif kalp yetmezligi belirgin olmaya bagslayacaktir.
Gelecekteki tek ventrikil palyasyonunu riskli kilacagindan pulmoner vaskdler
rezistansin ylikselmesini ve konjestif kalp yetmezligini 6nlemek i¢in pulmoner
kan akimi kisitlanmahdir.

Bu amacgla “pulmoner arter bantlamasi” uygulanir. Ana pulmoner
arterin etrafina yerlestirilen bant sistemik arter basincinin 1/3-1/2 * sine denk
bir pulmoner arter basinci saglayacak kadar sikilir. Boylece sistemik arteriyel
saturasyon minimal bir azalma gosterir ve % 75-90 arasinda tutulur.
Bantlama sayesinde pulmoner kan akimi azalir ve pulmoner arter ile sag

ventrikll arasinda basing farki olusur. Boylelikle soldan sada olan sant azalir,
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konjestif kalp yetmezligi onlenir ve pulmoner vaskuler hastaligin gelismesine
karg! pulmoner arterioller korunmus olur.

Pulmoner arter bantlamasinin komplikasyonlari; bandin distale dogru
yer degistirmesi sonucu pulmoner arter distorsiyonu gelismesi ve ventrikuler
hipertrofiye yol acarak sekonder sistemik akim yolu obstruksiyonuna neden
olmasidir. Ozellikle fazla akima maruz kalmamis hipoplastik sistemik akim
yolu olan hastalarda, pulmoner arter bantlamasini takiben sistemik akim yolu
obstruksiyonu geligebilir. Bu sebeple o sirada sistemik akim yolu
obstruksiyonu olmasa bile mevcut hipoplazi nedeniyle ilerideki sistemik
obstruksiyona aday olarak gorulmeli ve o gruptaki hastalar gibi ele

alinmaldir.

2.3.3. Sistemik akim yolu obstruksiyonlu ve pulmoner akim yolu
obstruksiyonu olmayan tek ventrikil anatomili yenidoganlarda
yaklagim:

Aort koarktasyonu olan TVA’ li hastalarda koarktasyon onarimi ve
pulmoner arter bantlamasi yapilir. Hipoplazik ventrikller g¢ikis yolundan
kaynaklanan subaortik stenozlarda veya dominant ventrikille restriktif bir
VSD veya bulboventrikiler foramenle iligkili olan hipoplazik odaciktan
aortanin ciktigi hallerde VSD’ nin genisletiimesi dusunulebilir. Ancak bu
yaklagimla ileti sisteminin hasar gorme riski vardir ve uzun ddnemde
obstruksiyonun tamamen online gegemez.

“‘Damus-Stansel-Kaye prosedurt” denilen diger bir yaklasimda ise,
ana pulmoner arter kesilerek proksimal kismi c¢ikan aortaya ug-yan
anastomoz yapilir. Sonra da ana pulmoner arterden ayrilan pulmoner arter
dallarina sistemik-pulmoner arter santi (BT sant) yapilarak pulmoner kan
akimi saglanir. Subaortik stenozun bulundugu D-transpozisyonlu, restriktif
VSD’ li TA' li olgularda pulmoner arter bantlamasi yapildiginda mortalitesinin
yuksek bulunmasi nedeniyle yapilir. Fonksiyonel TVA’ li yenidogan ve
infantlarda pulmoner vaskuler direng ylksek ve akcigerler vazoreaktif yapida

oldugundan cava-pulmoner sant yerine tercih edilir. Eger hasta yenidogan
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dénemini gegmigse, bunun yerine Glenn santi (BDCPA) ile pulmoner kan
akimi saglanir.

Aort kavisindeki hipoplazi veya aort kapak atrezisi gibi durumlarda ise
tek care “Norwood prosedurt’dir. Bu prosedirle ana pulmoner arterle tek
ventrikil neoaortaya baglanir ve aorta kavisi tamir edilir (Sekil 2.3.).
Pulmoner kan akimi ise bir BT santiyla saglanir. Ancak derin hipotermi ve
kardiyopulmoner bypass gerektirdiginden, deneyimli merkezlerde bile
hastane mortalitesi yuksektir (% 20-25).

Sekil 2.3. Norwood proseduru

2.4. Bidirectional kavopulmoner anastomoz (BDCPA)

BDCPA, iki asamali Fontan palyasyonunun ilk basamagi olup;
superior vena cavanin ayni taraftaki pulmoner artere ug-yan anastomozu
olan “bidirectional Glenn santi” ya da “hemi-Fontan prosedurt” seklinde

uygulanabilir. Her iki teknik te ayni fizyolojik dolagimi saglar.
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2.4.1. Bidirectional Glenn Santi:

Superior vena cava kesilerek sefalik ucu sag pulmoner artere ug-yan
anastomoz yapilir. Kardiyak ug ise kapatilir. SVC’ nin sag atriumla baglantisi
kesilirken, IVC kani hala sad atriuma akmakta ve dolayisiyla akcigerleri
bypass etmektedir (Sekil 2.4.). Bu sekilde BT santlarda goérulen sol ventrikul
volum yuku arttirlmaksizin ortalama % 85 civarinda olan bir saturasyon
sadlanir. Bu islem basit olmakla birlikte, ileride Fontan cerrahisi gerektiginde

SVC’ nin kardiyak ucunu cava-pulmoner badlanti igin keserken sinus

nodunun hasar gorme olasiligi vardir.

//

Sekil 2.4. Bidirectional Glenn santi

“Unidirectional Glenn sant” da denen klasik ug-uca Glenn santinda
ise, SVC ve ayni taraftaki pulmoner arter ug-uca anastomoze edilir. Ancak,
pulmoner arter distorsiyonu, sag ust pulmoner arter kaybi, pulmoner
arteriovendz fistll gelisimi gibi komplikasyonlar nedeniyle ve Fontan
proseduri  uygulanirken  dlzeltiimesi  gerektiginden  rutin  olarak

onerilmemektedir.
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2.4.2. Hemi-Fontan prosediri:

SVC kesildikten sonra her iki ucu alttan ve Ustten pulmoner arterle ug
yan anastomozla birlestirilir. Boylece superior cavopulmoner anatomik
baglanti devam ettirilir. Daha sonra SVC ile sag atrium baglantisinda SVC’
den gelen kani o taraftaki pulmoner artere yonlendiren bir baffle olusturulur
(Sekil 2.5.). ileride TCP sant yapilacaginda bu baffle gikarilir ve IVC kanini

SVC orifisine yonlendiren intra-atrial baffle yerlestirilir.

B

Sekil 2.5. Hemi-Fontan proseduiri

Basarili bir tek ventriktl palyasyonu, yenidogan dénemi ve erken sut
cocuklugu donemindeki dikkatli ve wuygun degerlendirmeye dayanir.
Yenidogan cerrahi palyasyon tipi ne olursa olsun, tek ventrikillU geng
infantlarin akibeti, ventrikilden pulmoner artere dogru olan kan akimina

baglidir. Bu stenotik veya bantlanmig bir pulmoner arter veya bir sistemik-
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pulmoner santla saglanir. Mikst vendz saturasyonun % 50 oldugu % 75-80’
lik bir arteriyel saturasyona erismek icin; 1:1 lik bir akimlar oranina (Qp/Qs)
gereksinim vardir. 2.5 L/m?/dk’ ik sistemik kardiyak indeksi saglamak igin,
mevcut tek ventrikil 5 L/m?/dk’ lik bir indeksle pompalama yapmak
zorundadir. Buna ilaveten, kan akiminin (pulmoner veya sistemik) relatif
dagilimi bu dolasimin relatif rezistansina bagldir ve total pulmoner rezistans
sistemik rezistansa esit olmak zorundadir. Boylece tek ventrikll artmis total
rezistansa kargi artmis bir kardiyak debiyle pompalama yapacaktir. Bu kronik
volim ve basing yuku, en sonunda tek ventrikilin hipertrofi ve dilatasyonuna
yol agcacak ve bu da ilerdeki tek ventrikul palyasyonu igin riskli olacaktir (6).

BDCPA tek ventrikll, pulmoner dolasimin volim ve basing yikinden
korur ve siyanozda anlamli azalma sadlar. Boylece tek ventrikil hipertrofiden
korunur. Bu prosedur teknik olarak pek zor degildir. Hatta bazen intrakardiyak
onarim yapilmayacaksa, “high superior vena caval”’ sag atrial sant yapilarak
kardiyopulmoner bypass olmaksizin gergeklestirilebilir.

Cok erken yaslarda bile uygulanabilen bu teknik, siklikla daha ileri
duzeltme gerektiren ve Fontan proseduru igin erken olan 12-18 aydan kuguk
ve 6 aydan buyik semptomlu infantlarda uygulanir. lyi segilmis olgularda, 1
aylik gibi oldukga kucglk yaglarda bile bagarili sonuglar elde edilmistir. Ancak
yenidogan doneminde pulmoner vaskuler direncin ve pulmoner basincin
yuksek olmasi nedeniyle 6. aydan once uygulanmasinin pulmoner vaskuler
hastaliga yol agabilecegi unutulmamalhdir.

Ameliyat sonrasi gidis genellikle iyidir. Mortalitesi % 5-10 arasindadir.
Pulmoner vaskiler rezistansin 2-4 U/m? oldugu cocuklarda komplikasyon
riski fazla olabilir (10). Ancak bu olgularda SVC’ daki vendz hipertansiyon ,
IVC’ dakinden daha iyi tolere edildiginden bidirectional Glenn santi tercih
edilir. Reziduel koarktasyon veya pulmoner arter stenozu gibi rezidiel
lezyonlar, ilerdeki Fontan’ a tamamlama prosedurinu olumsuz etkileyebilir.
Ayrica plevral efiizyonlar, BDCPA ve Fontan prosedirl sonrasinda, artmis
santral ven6z basing nedeniyle sik gordlir. Bunun disinda pulmoner kan
akiminin reziduel sistemik kaynaklari, artmis santral ven6z basinca ve tek

ventrikil Gzerinde persistan volim ylkune yol agar. Bunlar BDCPA’' un
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komplikasyon riskini arttiracagindan mumkunse BDCPA sirasinda bertaraf
edilmelidir.

BDCPA'’ lar ayni seansta rezidlel lezyonlarin dizeltildigi durumlarda
bile iyi tolere edilebilir. Wisconsin Cocuk Hastanesi’ nde 1977-1996 yillari
arasinda BDCPA yapilan 100 gocuktan sadece birinde erken 6lum gorulmuis
ve bir hastada BDCPA’ un kaldirilmasi gerekmistir (6).

Pulmoner kan akimi sistemik-pulmoner arter santina bagli olan TVA' li
hastalarda da BDCPA, tek ventrikili volim ylkinden korur. Boylece
ventrikler fonksiyon korunur, atrioventikiler kapak yetmezligi gelismesi
onlenir ve ilerideki Fontan prosedurinin tamamlanmasi daha az riskli hale
getirilir.

Ancak, ¢ocuk bulytdikge gdvdenin alt kismi ve alt ekstremitelerin
relatif olarak boyutlar tist kisma gore daha fazla artacagindan IVC’ nin kalbe
getirdigi kan miktarinin SVC’ ninkine orani da artacak, boylece siyanoz
gittikge belirginlesecektir. Olusacak veno-venoz kollateraller, yiksek basingli
IVC ile atrium arasindaki venéz baglantilar da bu siyanozun gelisimine
katkida bulunacaktir. BDCPA'’ lar izleyen donemde hastalar ayni zamanda
pulmoner arterio-vendz malformasyon gelismesi riski altindadir. Ne yazik ki
tum bu komplikasyonlardan kaginmak i¢in Fontan prosedinin tamamlanma
yasl ¢ok iyi tanimlanmamigtir. Fakat hastalarin ¢gogunda, 2-5 yas arasinda
nihai ameliyatin gerceklestirimesi Onerilmektedir(6). Clnki BDCPA, 5-7
yildan daha uzun sure kaldigi takdirde, siyanoz ve kalp yetmezligi bulgulari

hizla ilerlemektedir.

2.5. Fontan prosediiriine uygunluk

Fontan prosedurt sonrasi optimum sonugclarin elde edilmesi igin 1978’
de Choussat ve arkadaslari 10 kriter tarif etmistir (9). Bunlar:

1. Ameliyat yasinin 4-15 yas arasi olmasi
Normal sinus ritmi
Normal sistemik vendz donus

Normal sag atrium boyutlari

a k~ 0N

Normal pulmoner arter basinci ( 15 mm Hg veya altinda)
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Disik pulmoner vaskiiler direng ( 4 Woods (nitesi/ m? den az)
Pulmoner arter ¢apinin uygun olmasi ( aort ¢capinin % 75’ i veya
daha fazlasi kadar)

Normal sol ventrikll ejeksiyon fraksiyonu ( 0.60 veya daha fazla)

Normal mitral kapak fonksiyonu

10.Onceki cerrahi prosedirlerden kaynaklanan pulmoner arter

distorsiyonu gibi komplikasyonlarin olmamasi

Fontan prosedirid igin olgu sec¢iminde “Choussat kriterleri

kullanilmakla birlikte, Fontan ameliyatinin 2 asamada tamamlanmasi ile bu

kriterlere gore yuksek riskli gorunen olgularda Fontan cerrahisi basariyla

uygulanmaktadir. Fontan proseduru igin yuksek risk kriterleri sunlardir:

1.

o kr 0N

6.
7.

Pulmoner damar direnci > 2 Woods (initesi/m?
Pulmoner arter basinci > 18 mm Hg

Sant ameliyatina sekonder pulmoner arter distorsiyonu
Sistolik ve diyastolik fonksiyon bozuklugu

Sol ventrikdl diyastol sonu basinci > 12 mm Hg

Sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonu < 0.60

Fonksiyonel atrioventrikller kapak regurjitasyonu

iki veya daha fazla kriter mevcutsa “yiiksek risk” kabul edilmektedir.

Ancak son zamanlarda elde edilen veriler ameliyata uygunluk

agisindan Choussat kriterlerinden bazilarinin mutlaka gerekmedigini ortaya

koymustur. Bunun yaninda yeni kriterler eklenmistir (11):

e Diastolik fonksiyonlarin iyi durumda olmasi
e Normal veya cok hafif artmis ventrikdl kitlesi

e Sistemik akim yolu obstruksiyonunun olmamasi

2.6. Fontan prosediiriiniin tamamlanmasi

Evrelendiriimis yaklagsimin ikinci asamasini Fontan modifikasyonlari

olusturur. Bunlar:

1. Klasik Fontan ameliyati
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2. Kreutzer modifikasyonu: Sag atrium-sag pulmoner arter arasinda
anastomoz yapilmasidir.

3. Bjork modifikasyonu: Sag ventrikilin iyi gelismis oldugu ve
pulmoner obstruksiyonun olmadidi olgularda sag atrium apendiksi
ile sag ventrikil c¢ikis yolu perikard ya da dacron tup graft
kullanilarak anastomoz yapilir.

4. Total cavapulmoner anastomoz (Lateral tlinel-de Leval teknigi)
(Sekil 2.6.)

5. Unidirectional Fontan ameliyati: Unidirectional klasik Glenn ganti
yoluyla SVC sol pulmoner artere, IVC ise intraartrial lateral tiinel ile
sag pulmoner artere yonlendirilir. Lateral tunel duvarinda daima
kapatilabilir ASD birakilmaktadir.

6. Ekstrakardiyak Fontan ameliyati: IVC kalbin disindan bir graft tiip

ile pulmoner artere baglanir.

Fontan modifikasyonlari, basitce total cavo pulmoner (TCP) ve
atriyopulmoner (AP) santlar olmak Uzere iki populer yaklagsimdan olusur. Sag
atriumun pulmoner artere direkt anastomoz edildigi AP yaklasimlarin
avantajl, bu yeni olusturulmus modifiye dolagima hipertrofiye sag atriyumun
pompa gucunu katarak pulmoner artere dogru olan ileri akimin
surdirtlmesine katki saglanmasidir. Buna karsilik TCP yaklasimlarinin
avantajl ise pulmoner artere yonlenmis olan akimin turbulansa ve durgunluga
ugradigi sag atriumu diglanmasidir. Yakin zamanda de-Leval ve
arkadaslarinin yaptigi akim dinamikleri ¢alismalari, Fontan dolagimindaki
turbulansi onleyen minimal basing dugmesiyle maksimum akim saglayacak
TCP santlarinin 6ninu agmistir. Boylece turbulans azalacak ve akimi
pulmoner artere dogru surdurecek enerjideki azalma ortadan kalkacaktir.
Kani pulmoner artere pompalayacak bir sag kalp olmamasina kargin, vena
kavalardan ana pulmoner artere olan akim, atriyopulmoner

yaklasimdakinden ¢ok daha dizgun ve laminar bir akimdir.
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Sekil 2.6. Total kavapulmoner anastomoz

TCP sant tekniginde, BDCPA’ a ek olarak iVC’' dan gelen kan
atriyumun lateralinde, politetrafluoroetilen bir graft (baffle) ile olugturulan
silindirik, lineer bir intra-atrial tinelden pulmoner artere yonlendirilir. Lateral
tinel sayesinde Ozellikle superior akim dinamiklerinde elde edilen basarili
sonuglar, Fontan prosedurlerinin endikasyonlarinin geniglemesine yol agcmis
ve daha komplex anatomili hastalarda da uygulanmaya baslanmistir.

Kronik atrial distansiyon uzun doénem aritmilerin sebebi olarak
goruldugunden ve atriopulmoner santlarda sag atriumun hemodinamik
rolinin tartismali olmasi nedeniyle arttk cogu merkezde fonksiyonel tek

ventrikll anatomili hastalarda TCP santlar uygulanmaktadir.
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2.7. Son donemdeki yenilikler

Fontan prosedurinin tamamlanmasini izleyen donemde en buylk
risk, erken postoperatif dénemdedir. Kardiyopulmoner bypass, pulmoner
vaskuler direncte akut yukselmeyle sonuglanan inflamatuar bir kaskadi
baslatir. Aortik cross-clamping’ in yol actigi miyokardiyal iskemiye ve
kardiyopulmoner bypass’ a bir yanit olarak miyokardiyal disfonksiyon
olusabilir. Bunun sonucunda ise ventriklil diastol sonu basinci artar ve
transpulmoner gradiyentte artis gozlenir. Yukselmis santral ven6z basingla
bile, kardiyak debiyi surdurecek yeterli transpulmoner kan akimi
saglanamayabilir. Artmis santral vendz basing, plevral eflzyonlar, asit ve
yetersiz kardiyak debi Fontan dolasimindaki yetersizligi ifade eder. Erken
postoperatif doénemdeki bu riskleri azaltmak icin c¢esitli yaklasimlar
onerilmekle birlikte simdilik bunlar yuksek riskli hastalarda uygulanmaktadir.
Ancak bu stratejilerin efektifligi gosterildiginde kendilerine daha yaygin
uygulama alani bulacaklardir.

Bridges ve arkadaslar tarafindan Boston Cocuk Hastanesi’ nde
geligtirilen “intraatrial baffle fenestrasyonu” erken postoperatif riskleri azaltan
bir yaklasimdir. Erken postoperatif donemde pulmoner vaskiler direngte ve
ventriktler diastol sonu basingta gecici bir yikselme oldugundan santral
vendz basing artar, intraatrial tinelde olusturulan fenestrasyon sagdan sola
sant olusturarak bu basing artisini dengeler. Her ne kadar hafif sistemik
desaturasyona yol agsa da, fenestrasyon daha dusik bir santral vendz
basing, artmis sol ventrikiler 6n yuk saglar ve kardiyak debiyi iyilegtirir.
Ayrica plevral eflizyon riski azalir ve hastanede kalis suresi kisalir.

Akut postoperatif donemden sonra fenestrasyon gereksinimi ortadan
kalkinca, genellikle diagnostik bir kateterizasyon yapilir. Eger fenestrasyonun
test oklizyonundan sonra istenmeyen derecede bir santral vendz basing
yukselmesi gozlenirse fenestrasyon acgik birakilir. Fenestrasyon gereksinimi
kalmamigsa, ya girisimsel kateterizasyon ydntemiyle (amplatzer vb. bir
device ile) ya da ameliyat sirasinda bir ucu fenestrasyona diger ucu da
insizyonun alt kisminda (Ust abdomende) subcutan dokuya yerlestiriimis olan

“snare” in c¢ekilmesiyle kapatilir. Bu yontem sayesinde daha onceden
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inoperabl  kabul edilen bir ¢ok hastaya Fontan prosedurleri
uygulanabilmektedir (6). Ancak bu olgularda az da olsa paradoks
embolizasyon riski vardir.

Fontan prosedurinu izleyen donemde kardiyopulmoner bypass
sonrasi inflamatuar yaniti azaltmak icin geligtirilen diger yontemlerden biri de
“‘modifiye ultrafiltrasyon” dur. Kardiyopulmoner bypasstan ayirdiktan sonra
kardiyopulmoner bypass makinesi yoluyla yapilan bu islem, inflamatuar
medyatorleri ve agsiri sivi birikimini ortadan kaldirarak hemokonsantrasyonu
duzenler. Boylece miyokardiyal ve pulmoner fonksiyon iyilesir, bu da
morbiditede azalmayla sonuglanir. Erken postoperatif donemde kullanilan
serin protetaz inhibitdrl olan “aprotinin” ise inflamatuar medyatoér Uretimini ve
pulmoner vaskuler rezistansi azaltarak, santral ven6z basinci dugurur ve
arteryel oksijen saturasyonunu duzeltir.

Fontan prosedurine tamamlama modifikasyonlarindan en son
geligtirilenlerden biri de “ekstrakardiyak Fontan” ameliyatidir. Bu yéntemde
[VC kalbin disindan politetrafluoroetilen bir tiip graft ile ayni taraftaki
pulmoner artere (genellikle sag pulmoner arterin alt ylztne) birlestirilir (Sekil
2.7.). Oldukga basit olan teknik sayesinde silindirik tipte maksimum etkinlikte
bir akim saglanir ve akimin ugradigi enerji kaybi azaltilir. Aortik cross-
clamping, atriyotomi veya atriyal sutlr gerektirmez. Atriyal girisimin olmamasi
sinus node disfonksiyonu atriyal flutter riskini azaltir. Lateral tlinel teknigiyle
kiyaslandiginda ge¢ donem morbidite ve mortalisinde 6nemli olan ge¢ donem
ritim sorunlari da anlamh 6lgude azalmigtir. Ayrica laminar akimin enerji
kaybini azaltmasi nedeniyle komplikasyonlar daha azdir. Gerekli goérulirse
kismen zor olsa da fenestrasyon yapilabilir.

Ekstrakardiyak tupun blyume potansiyeli olmadigindan bu ydntem
genellikle 3 yasindan buyuk hastalarda 18-20 mm. c¢apinda genis bir tlp
kullanilarak yapilir. Marcelleti ve arkadaslarinin yaptiklari ¢alismada bu
boyuttaki bir tupte conduit stenozunun gozlenmedigi gosterilmistir.
Ekstrakardiyak bir baglantinin fleksibl olmasindan dolayi, 6zellikle anormal
pulmoner venéz dénlslii ve IVC’ yi pulmoner artere baglayacak komplex bir

intraatrial tunel gerektiren hastalarda bu teknik tercih edilmektedir. Ayrica
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gene ayni uygulama kolayligindan dolayi, ekstrakardiyak Fontan uygulanmis

heterotaksi sendromlu hastalarda erken ve ge¢ donem sonuglarinin daha iyi

oldugu belirtilmistir.

Sekil 2.7. Ekstrakardiyak Fontan proseduru

2.8. Fontan Prosedirlerinin Komplikasyonlari

2.8.1. Erken postoperatif komplikasyonlar:

1.

Plevral ve perikardiyal eflizyon

2. Miyokardiyal lenf stazi
3.
4

. Asit gelisimi: Santral vendz basinci yuksek seyretmeyen olgularda

Akcigerde fonksiyon kaybi (orta zonda kugulme)

asit ve eflizyon 6 aydan fazla sirmez.
Hepatik hipoperflizyona bagl akut karaciger disfonksiyonu: % 60

siklikta gorultr. Akut dénemden sonra da surebilir.
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6. Bobrek fonksiyon bozuklugu: Erken posoperatif donemdeki yetersiz

perfuzyonun sonucu ortaya ¢ikabilir.

2.8.2. Uzun donemde ortaya ¢ikabilecek komplikasyonlar:
Fontan paradoksu

Tromboembolik komplikasyonlar

Protein kaybettirici enteropati (PLE)

Aritmiler ve kalp bloklari

Diyastolik fonksiyon bozuklugu

o gk~ w N PE

Sistemik venoz hipertansiyon: Karaciger bozuklugu ve varikoz
venlere yol acabilir. ileri ddnemde bazi hepatik fibroz vakalari da
bildirilmistir.

7. Arteryel oksijen saturasyonunda progresif azalma: Venoz
obstruksiyon, reziduel santlar, aorta-pulmoner Kkollateraller,
intraatrial baffle zayifigi veya pulmoner arteriovenéz fistll
gelisimine bagli olabilir. Pulmoner AV fistlller, 2 yasindan sonra
uygulanan cavopulmoner santlarda ve total cavopulmoner santa
tamamlanmadan uzun donem kalan hastalarda daha sik gorulur.

8. Sag kalp ¢ikim yolunda obstruksiyona (fibrosis, darlik, trombus vb.)

bagl konduit revizyonlari gerekebilir.

2.8.2.1. Fontan paradoksu:

Basarili bir Fontan prosedurt uygulansa bile ge¢ dénem problemler
(PLE, disritmi, 6lim) acisindan risk hep olacaktir. Ameliyati izleyen déonemde
tek ventrikul siyanoz ve volum yukunden kurtulmus olsa da, santral venoz
basing normalden yuksek kalacaktir. Artmig santral ven6z basing pulmoner
vaskuler direnci artiracak, bu da ventrikiler fonksiyonlari bozacak, bunun
sonucunda da santral vendz basincin daha da yukseldigi bir kisir dongu
gelisecektir (Fontan paradoksu). Fontan sirkulasyonunun bozulmasiyla es
zamanli olan bu progresif santral vendz basing artisi, hem PLE hem de

disritmiler igin en dnemli risk faktoradur.
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2.8.2.2. Tromboembolizm:

Fontan prosedurinden sonra % 3-20 oraninda tromboembolik olaylar
goraldugu bildirilmistir (12,13). Postoperatif donemde, ventrikller bir pompa
olmaksizin sistemik venoz kanin pulmoner yataga yonlendirilmesi esnasinda
olusan laminar olmayan dusuk hizdaki turbulan akim tromboembolizme
yatkinlik olusturur. Dusuk kardiyak debi ve normalden daha az pulsatil
pulmoner dolasim gibi hemodinamik faktérlerin yanisira postoperatif
dénemde ortaya ¢ikan koagulasyon faktér anormallikleri de bu olaya katkida
bulunur. Koagulasyona yatkinlik kisaca Virchow triadini olugturan faktorler ile
aciklanabilir:

1. Staz

2. Anormal duvar yuzeyi

3. Artmis viskozite veya koagulabilite

Postoperatif donemde en sik gdzlenen koagulasyon anormallikleri;
antikoagulan protein C, protein S ve antitrombin 3 eksikligidir (13-17).

* Protein C, K vitaminine bagimh ve karacigerde sentezlenen
antikoagulan olarak gorev yapan bir proteindir. Plazmada inaktif sekilde
dolasir. Trombin, trombomoduline baglandiginda ise aktif sekle cevrilir.
Aktive protein C, aktive Faktor V ve Faktor VIII' i proteoliz yoluyla inaktive
eder. Boylece Faktor X aktivasyonu ve protrombinin trombine donusumu
engellenir.

* Protein S ise aktive olmus protein C’ nin kofaktértudur. Hepatosit ve
megakaryositlerde sentezlenir. Plazma ve Faktor V' in inaktivasyonunda
kofaktor olarak rol oynar.

* Antitrombin 3, trombinin fizyolojik inhibitéri olan bir glikoproteindir.
Karacigerde ve endotel hiicrelerde sentezlenir ve trombin ve serin protezalari
inaktive eder. Ayrica aktive faktor X, IX, XI, XII ve kallikreini, trombinden daha
az olarak inhibe eder.

Dolayisiyla fibrinoliz ve trombin inaktivasyonunda yer alan bu 3
antikoagulan maddenin eksikliklerinde hiperkoagulabl bir durum meydana
gelecektir. Son dénemdeki yayinlarda ise, Fontan cerrahisi sonrasi olasi bir

postoperatif trombosit reaktivasyon artisindan da sézedilmektedir (13).
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2.8.2.3. Protein kaybettirici enteropati (PLE):

PLE, gastrointestinal sistemden siddetli protein kaybi sonucunda
ortaya c¢ikan bir tablodur. Fontan ameliyatini izleyen yillar boyunca hastalar
hastaliksiz bir performans sergilerken birdenbire PLE gelisebilir. Genel kabul
goérmus olan patofizyoloji; progresif olarak yukselen santral vendz basincin
barsak duvarinda 6deme (intestinal lenfanjiektezi) neden olarak barsak
[imenine protein kagmasidir. Son zamanlarda immunolojik ve enflamatuar
sureclerin de bu olayin gelisimine katkida bulundugu disundimektedir (18).
Immun sistemin primer veya sekonder aktivasyonunun ince barsak duvarinin
yapisal butunlugund ve permeabilitesini (selektif CD4+ lenfosit kaybi)
etkileyerek Fontan cerrahisi sonrasi PLE gelisiminde tetikleyici rol oynadigina
dair yayinlar mevcuttur (19). Splenik alanda normalde 2-3 kat yiksek olan
vendz basing daha da artmakta ve lenfatik basing artigsina neden olmaktadir.
Heterotaksili olgularda daha sik rastlanir. Barsak duvarindaki édem ileride
malnitrisyonla sonuglanacak bir malabsorbsiyon olusturur. Olusan
hipoproteinemi 6dem ve asit tablosu yaratir. Ayrica immunglobinlerin kaybina
sekonder bir immun yetmezlik tablosu ve protein C veya S’ in kaybina
sekonder “hiperkoagulabl bir durum” ortaya ¢ikabilir (20).

Fontan cerrahisi sonrasi uzun donem sag kalim suresi arttik¢ca, PLE
riski artiyor gibi goérinmektedir. Gentles ve arkadaslari, Fontan ameliyat
sonras! ortalama 5.4 yillik izlem suresi olan 363 hastanin % 2.5’ inde PLE
saptarken; Mayo Kilinik’ ten Feldt ve arkadaslari ortalama 10 yildan fazla
izlem suresi olan hastalarda PLE oranini % 13.4 bulmusglardir (6).

Fekal alpha-1 antitiripsin (alpha-1-AT) ve onun intestinal klirensinin
artisi, PLE kesin tanisinda izotopik ydntemlere alternatif olan basit ve
guvenilir yontemlerdir. Klinik bulgular ve ince barsak biyopsi sonuglari da
tanida destekleyicidir.

PLE icin henliz genel kabul gérmus efektif bir tedavi protokoll yoktur.
Mevcut g¢abalar santral vendz basinci dusurecek yontemler (fenestrasyon
veya Fontan dolagiminin revizyonu ve iyilestiriimesi) Gzerinde yogunlasmistir.
Sistemik vendz baffle’ da olusturulacak bir fenestrasyonun, mevcut

atriyopulmoner Fontan baglantisinin total kavopulmoner baglantiya veya



28

ekstrakardiyak Fontan dolagimina donusturilmesinin santral vendz basinci
dugurerek duzelme sagladigi bildirilmistir (20,21). Semptomatik tedavi
amaciyla kullanilan ard yUku azaltacak ilaglar (ACE inhibitorleri), diuretikler
de santral venoz basinci azaltmada kullanilabilir. Ayrica destek amacgli
albumin inflzyonlari, protein ve orta zincirli yag asitlerinden zengin diyet
degisikligi de semptomatik faydalar saglar. Yapilan bazi yayinlarda, yuksek
doz steroid ve heparin tedavisinin intestinal hucre membran hucre

stabilizasyonu yoluyla etkili oldugu olgular bildirilmistir (18, 20, 22-24).

2.8.2.4. Aritmiler:

Sinds digumu disfonksiyonu ve atrial flutter gibi disritmiler, Fontan
ameliyati sonrasi sik goértlen ge¢ dénem problemleridir. Boston Cocuk
Hastanesi’ nden bir seride atrial flutter orani % 16, sinds dugumi
disfonksiyonu ise % 13 olarak bildirilmigtir. Buna ek olarak, ameliyattan
sonraki 10 yilda atrial flutter riski % 40’ a c¢cikmigtir (6). Ortaya c¢ikan
disritmilerin  tedavisinde; antiaritmik ilaglar, radyofrekans ablasyon,
antitasikardik pacemaker, kriyoablasyon gibi direkt cerrahi yaklagimlar
uygulanmaktadir. Zayiflamis Fontan hemodinamikleri, atriyum boyutlari,
ameliyat yasi ve ameliyattan sonra gecen sure disritmi gelisimindeki en
onemli etmenlerdir. Ayrica kullanilan ameliyat teknigi aritmi geligsiminde
dnemlidir. Ozellikle atriyopulmoner sant tekniginde atriyotomiye sekonder
atriyal aritmi gelisme sikligi fazladir. Bunun disinda 4 yasindan sonra
ameliyat edilenlerde ileti yollari buylk oranda gelisimini tamamlamig
oldugundan bunlarda insizyon skarina sekonder daha sik aritmi
gozlenmektedir. Bu hastalar kimi zaman semptomatik olmadan ani kalp
Olumu ile kargimiza gelebilmektedir.

Mitral darlig1 benzeri bulgularin sol atrial kasilmayi azaltmasi sonucu
sistemik venoz basingta artis ve kardiyak debide azalma da aritmilere neden
olmaktadir. Postoperatif erken donemde supraventrikiler tasikardi sikhgi %
15 civarinda iken , 5-7 yillik izlemde % 66’ ya dek ¢ikmaktadir. TCP sant

tekniklerinde daha az gozlenir.
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Aritmiye bagl ani olum riskinin saptanmasinda invaziv olmayan
labaratuar g¢alismalarindan EKG, ekokardiografi ve holter monitorizasyonu
duyarlihgr ve 0Ozgulligu dusuk olan yontemlerdir. Ani 6lum; kontrol
edilemeyen nedenlerinden ve kesin prediktorlerinin  saptanamamamig
olmasindan dolayl major bir sorundur. Ancak, elektrokardiografik analizlerin
yeni formlari prognostik enformasyon saglamaktadir. Bunlardan “yuksek
rezolUsyonlu EKG (high-resolution ECG)” tekniginin 2 major uygulama alani
vardir:

e Sinyal ortalamali EKG analizi (signal averaging ECG-
SAECQG)
e Kalp hizi deg@iskenligi analizi (heart rate variability-HRV)

2.8.2.4.1. Sinyal ortalamal EKG teknigi (SAECG):

SAECG yeni, duyarli, ucuz, kolay uygulanabilen ve invaziv olmayan bir
yontemdir. Standart EKG’ nin bilgisayarl analiz sekli olan SAECG teknigiyle
yluzey EKG’ sinin segmentlerinden elde edilen sinyallerin ortalamasi alinir
(25,26). Bu sekilde duzenli EKG sinyallerine eslik eden dizenli olmayan,
rastgele gurllta sinyallerinin etkisi azaltilir ve “sinyal/gUralta orani” arttinlimis
olan bir kayitta, normal EKG’ de goérilemeyen dusuk amplitudli sinyaller
belirgin hale gelirler (27). Boylece elde edilen kayitlarda guraltd seviyesi 1
mikrovolttun altina iner. Bir mikrovolt ise; normal EKG kagidinin bir
santimetresinin binde birine kargilik gelir.

Normalde bu dusuk amplitidlt dalga formlari, iskelet kasi aktivitesi ve
diger dig gurulti (noise) kaynaklariyla karsilastigindan maskelenmis ve
standart EKG’ ye gémulmus vaziyettedir. Bu teknik ile viicut ylizeyinden elde
edilen sinyal ortalamasi yapiimis QRS kompleksinin sonunda, hastalikli
miyokardin neden oldugu gecikmis inhomojen depolarizasyonu temsil eden,
diger bir deyisle malign ventrikiler aritmi olusumu igin potansiyel bir
substratin varligini gdsteren elektrik sinyalleri saptanabilir (28). Mikrovolt
seviyesindeki bu elektriksel aktivitelere “ge¢ potansiyeller (late potentials)’
adi verilmistir (28) ve ventrikil kasindaki reentrant yolaklara ait indirekt bir

marker olarak kabul edilmistir. Bu substratin varliginda gelip gegici ventikuler
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aritmiler, uzun sureli ventriktler aritmi olusumunu tetikleyebilirler; 6zellikle de
reentrant tipteki ventrikuler tasikardileri (VT) uyarabilirler. substrat mevcut
olmadiginda ise bu benign aritmiler tehlike yaratmazlar. Bazi hasta
gruplarinda bu teknik ile ani kardiyak 6lim riski agisindan guvenilir tahminler
yapilabilmektedir (29). Sonugta bu gec¢ potansiyellerin varligi;

o tetiklenebilir VT olusma olasiligi

e aclklanamayan senkop

e ani kalp oluma ile iligkili oldugundan risk belirlemede bu

teknik kullanilabilir (26).

Gec¢ potansiyeller QRS bitiminde mevcut olan duguk genlikli (1-20
mikrovolt) ve ylksek frekansh (25-250 Hertz) sinyallerdir. Bu sinyaller QRS’
in son donemi ile ST bdlgesine dagiimis olabilirler. EKG sinyali hala degisim
gOsteriyor olabilir, yani izoelektrik degere veya sabit bir degere sahip degildir.
Gec¢ potansiyeller bu degisen bdlgeye eklenen sinyaller olduklarindan geg¢
potansiyellerin ortaya cikabilmeleri icin bu bdlgenin ylksek geciren filtre ile
filtrelenerek duzeltiimesi yani sifira ¢ekilmesi gerekir. Bu durumda geg
potansiyel sinyalleri, sifir etrafinda degisen sinyaller olarak belirlenir.
Filtreleme isleminden sonra x, y ve z derivasyonlarindan (kalbin 3 boyutlu
eksenleri) elde edilen vektdrlerinin kareleri toplaminin kare koékinden (root
mean square-RMS ifadesi) vektor genlik sinyali elde edilerek ge¢ potansiyel
degerlendirme parametreleri saptanir. Geg potansiyelleri tanimlayabilmek igin

buguine dek 3 kriter tanimlanmistir (28):

o Filtrelenmis total QRS kompleksi suresi (HFQRS): Geg

potansiyeller QRS kompleksinin sonunda bulunduklarindan

total QRS kompleksi siresini uzatirlar. Total QRS kompleksi
suresi 120 milisaniyeyi gecince bu kriterin varligi kabul edilir.
Ancak sag veya sol dal blogu, kalici kalp pili implantasyonu
gibi ventrikdl ici ileti gecikmesi yapan durumlarda bu kriter
guvenilirligini yitirir.

¢ QRS kompleksinin son 40 milisaniyesindeki RMS seklinde

voltaj tayini (RMS40): Bu kriterle ge¢ potansiyel varligini




31

kabul edebilmek icin son 40 milisaniyede saptanan
voltajlarin 25 mikrovolttan kiguk olmasi gerekir.

e Dusuk amplitudlt sinyal suresi (LAD40): QRS kompleksinin

sonu olarak kabul edilen noktadan itibaren, dalganin
baglangicina dogru olan son kisminin ne kadar sure ile 40
mikrovolttan daha duguk amplituditi olarak seyrettiginin
saptanmasidir, bu surenin 38 milisaniyeden buyuk olmasi

gerekir.

Bilindigi gibi sinUs ritmi boyunca gorulen P dalga anormallikleri atriyal
fibrilasyon (AF) ve diger supraventrikiler aritmilerle birliktelik gosterir. Yizey
EKG’ de “P dalgasi uzamasi” olarak gorulen “intraatriyal veya interatriyal ileti
gecikmesi” de sinyal ortalamali EKG analiz teknikleriyle daha farkedilebilir
hale getirilebilir (30). Elektriksel sinyalin uygun sekilde filtrelenip amplifikiye
edilmesinden sonra yapilan “ortalama (averaging)’ islemi P dalgasinin
amplitid ve suresinin daha kesin ve tam olarak olglilmesini saglar. P dalga
suresinin perioperatif AF i¢cin en iyi prediktor oldugu acgiktir. Ancak
paroksismal formlar i¢in bu veri daha az guvenilirlik gosterir. Bu bakimdan P
dalgasinin RMS seklinde olgllmus voltajlari daha kullanigh gérinmektedir
(30-32).

2.8.2.4.2. Kalp hizi degiskenligi (heart rate variability-HRV):

Cesitli  kardiyovaskller hastaliklarda aritmilerin  otonom  sinir
sistemindeki bozukluklarla ilgili oldugu bilinmektedir (33,34). Bunun disinda,
kaval ven koklerinin ve sag atriyum miyokardinin otonom ganglion agindan
zengin olmasi nedeniyle kavopulmoner sant ameliyatlari sonrasi bunlarin
zarar gormesi beklenen bir durumdur (34). Otonom sinir sistemindeki bu
anormallikler, aritmi gelisimi acgisindan Fontan prosedurd uygulanmig
hastalarda bir baska énemli risk faktoradur.

Kalp hizinin efferent kontroli; sinds dugumindeki pacemaker,
sempatik aktivite ve parasempatik aktivite tarafindan dizenlenen bir

fonksiyondur. Kalp hizinin degiskenligi ise kalp hizini yavaslatan
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parasempatik (vagal) aktivite ile hizlandiran sempatik aktivite arasindaki
dengeye baghdir. EKG’ deki R-R araliklarinin varyasyonunu belirten HRV
Olgimu, otonom sinir sistemi fonksiyonunun objektif degerini gdsteren
noninvazif ve pratik bir yaklasimdir. Kalp hizi ve kan basinci
fluktuasyonlarinin spektral analizleri saglkh ve hastalikli blnyelerde
kardiyovaskuler regulatuar mekanizmalari daha derinden tanimayi
saglayacak yegane yaklasim olarak sunulmaktadir. Ozetle HRV
kardiyovaskuler risk saptanmasi ve sempataovagal dengenin oOlgimunde
kullanigh bir aractir.

Normal morfolojili bir QRS’ i olan iki atimin RR intervalinin bir sonraki
RR intervali arasindaki varyansi olarak tanimlanan HRV, 2 farkl sekilde

degerlendirmeye tabi tutulur:

1.Zamana dayali analiz (Time domain): RR intervallerinin
hesaplanmasi esasina dayanir. Elde edilen parametreler bu dlgimun
istatistiksel ve geometrik ifadeleridir.

2.Frekansa dayali analiz (Frequency domain): Cesitli frekanslardaki
kalp atimlarinin periyodik osilasyonlarindan kaynaklanan kalp
hizindaki toplam varyansin miktari hakkinda bilgi veren spektral analiz
metodudur (35). Asagida 24 saatlik bir Holter-HRV kaydindan elde

edilen gu¢-frekans dagihm semasi goriimektedir (Sekil 2.8.):
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Sekil 2.8. Gu¢ spektrum dansitesi ornedi (HF: High Frequency, LF:
Low Frequency, VLF: Very Lowfrequency, ULF: Ultra Low Frequency).
HF alanindaki gi¢ HRV’ nin vagal modulasyonunu, LF alanindaki gtg¢

ise oncelikle sempatik modulasyonu yansitir.

Yapilan yayinlarda HRV parametrelerindeki azalmanin, spontan
ventrikller tasikardinin baslamasina yatkinlik icin spesifik bir bulgu oldugu
gOsterilmistir. Bu ¢alismalar; anormal kalp hizi degiskenliginin, hayati tehdit
eden bir aritminin baglayacagini destekleyen elektriksel bir instabiliteyi
yansittigini ve bozulan ndérohimoral veya otonomik regulasyonun bu tar
aritmileri tetikleyen dnemli bir mekanizma oldugunu gostermistir. Ornegin;
paroksismal atriyal fibrilasyonun baslangicinin sirkadyen bir karaktere sahip
oldugu gozlenmigtir: Gunduzleri daha kisa episodlarda izlenirken geceleri
daha wuzun episodlarda gorulmektedir. Ayrica vagal aracili atriyal
fibrilasyonun tipik olarak 6ncesinde bradikardi mevcuttur. Bu nedenle sinls
hizi Gzerinde otonom sinir sisteminin etkilerini degerlendirmek igin HRV
analizi kullanilabilir. Gece baslayan bir AF atadinin 6ncesinde HRV’ nin

yuksek frekansli (HF) komponentlerinde artis gézlemek de olasidir (36).
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2.8.2.4.3. QT dispersiyonu:

Son donemde aritmi riskini gostermede kullanilan bir diger metod ise
“QT dispersiyonu” nun dl¢ulmesidir. Yizey EKG’ deki derivasyonlarda ayni
atima karsilik gelen QT mesafelerinin ol¢llip en kisasi (QTmin) ile en uzunu
(Qtmax) arasindaki farkin bulunmasi ile elde (QTmax-QTmin=QTd). QT
dispersiyonundaki artisi, miyokard repolarizasyonunun homojenligindeki
bozulmanin bir élgutl olarak kabul edilir (37). Birgok prospektif ¢alismada
aritmogenezin yeni bir gOstergesi olarak kardiyak nedenli mortaliteyi
belirlemede degerli oldugu o6ne surulmektedir. Cunkd deneysel olarak
ventrikiler repolarizasyonun dispersiyonundaki artmanin  ventrikuler

aritmilere yatkinhkla siki iligkili gosterilmigtir.

2.8.2.5. Diyastolik Fonksiyon Bozuklugu:

Fontan veya kavopulmoner sant cerrahisi sonrasi fonksiyonel tek
ventrik(lin performansi zaman gectikce bozulabilir. Ozellikle uzun dénemde
bozulan Fontan hemodinamikleri bu komplikasyonu ortaya c¢ikaracaktir.
Ayrica ameliyat dncesi varolan atrioventrikller kapak regurjitasyonu buna
sebep olabilir. Diyastolik fonksiyon bozuklugu, kronik basing¢ yukinin neden
oldugu sol ventrikil hipertrofisi ve miyokard yapi dedgisikliklerinin erken
bulgusudur. Sistolik fonksiyonlar nispeten iyi korunsa da ventrikiler
relaksasyonda bozulma Fontan cerrahisi sonrasi sik gozlenir. Bu durum,
ventrikller diyastolik dolus, pulmoner kan akimi ve kardiyak debide dnemli
degisikliklere yol acabilir. Zamanla bu relaksasyon anormalliklerine sol
ventriklil kompliansinda azalma da eklenir. Sonugta fonksiyonel durumda
progresif bir bozulma gézlenecektir. Ancak bdylesi bir gelismeyi 6ngoérecek
kesin mekanizma, hala bilinmiyor (38).

Fonksiyonel tek ventrikilin performansinin kantitatif tayini, bu
odacigin asimetrik geometrisinden dolayr komplike bir olaydir. Ancak
kenarlarin otamatik saptanabilmesi ve miyokardiyal performansin doppler ile
Olcllebilen  indeksleri,  ventrikil  bigimine  bakmaksizin  kantitatif

Olcllebilmesine olanak tanir.
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2.8.2.5.1. Diyastolik fonksiyonlarin ekokardiografi ile dl¢lilmesi:

Diyastolik fonksiyonlarin Doppler ekokardiografi ile elde edilen
bulgulari, anjiografik yontemlerle elde edilen bulgularla benzerlik gdsterir.
Ekokardiografi, noninvazif bir yontem olmasi ve kolay uygulanabilmesi
nedeniyle diyastolik fonksiyon ¢alismalarinda yaygin olarak tercih edilen bir
yontemdir.

Doppler ekokardiografi ile sol ventrikil diyastolik fonksiyonlarinin
belirlenmesi, sol ventrikil dolusu sirasinda mitral kapaktan gegen kan akim
hizinin Olgilimesi temeline dayanir. Mitral akimi, sol atrium ve sol ventrikul
arasindaki es zamanli basing farklari ve volum degismelerine baghdir.

Transmitral kan akimini etkileyen pek c¢ok fizyolojik degisken vardir.
Bunlar, kalp hizi, solunum, yas, sol ventrikll yapi batinligu, aktif ve pasif
relaksasyon hizi ve suresi, ventrikullerin yuku ve fonksiyonlari, sol atrium
kontraktilitesi, perikard etkisi, periferal ve pulmoner vaskiler vyanit,
ventrikullerin etkilesimi ve miyokardin viskoelastik ozellikleridir. Birbirleri ile
iligkili olan tim bu faktérler ekokardiyogarfik olarak sol ventrikiil dolusunu
etkiler (39).

Pulse wave (PW) doppler ekokardiografi ile ventrikil diyastolik
fonksiyonlarini belirlemek igin apikal dort bosluk konumunda, sample volim
atrioventriktler kapak yaprakgiklarinin hemen Uzerinde ve mumkun oldugu
kadar akima paralel yerlestirilir. Bu sekilde elde edilen mitral akim trasesi sol
atriumdan sol ventrikile ge¢cen kanin zamana gore akim hizini gosterir ve ikKi
kisimdan olusur (40,41) (Sekil 2.9.):

1.Mitral E dalgasi: Erken dolusu yansitir. Akim hizinin sifira indigi ve
A dalgasinin baslangicina kadar olan kisim “diyastaz’dir. Diyastaz suresi
kalp hizi ile degisir, kalp hizi arttikga diyastaz suresi kisalir.

2.Mitral A dalgasi: Diyastazi izleyerek ikinci dalga olan A dalgasi
meydana gelir. A dalgasi, ventrikil dolusunun ge¢ devresi olan atrial
kontraksiyonu gdsterir ve maksimal noktaya ulastiktan sonra azalarak mitral

kapak kapandigi zaman sonlanir.
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Doppler dalga formlari ile elde edilen indeksler transmitral akimin
gercek volumunu degil; yalnizca diyastolik kan akim hizini gosterirler. Normal
kisilerde erken diyastolik akim velositesi (E), ge¢ diyastolik akim
velositesinden (A) daha fazladir ve E dalgasinin azalisi daha hizhdir.

Doppler akim hizi Olgimleri, sample volum lokalizasyonuna,
transduserin agisina ve pozisyonuna gore degisiklik gosterebilir.

E ve A dalgalarinin dlgimleri ile elde edilen ve diyastolik fonksiyonlari

belirlemekte kullanilan parametreler sunlardir (40):

e izovolemik relaksasyon zamani (iVRT): Aort kapaginin
kapanmasi ile E dalgasinin baslangicina kadar olan suredir.

e E/A orani: Pik velositeler oranidir.

e E dalgasi akselerasyon zamani (AT): E dalgasinin
baslangicindan pik yaptigi noktaya dek gegen suredir.

e E dalgasi deselerasyon zamani (DT): E dalgasinin pik
yaptigi noktadan bitisine dek gegen suredir.

e Total diastolik dolus zamani (TDF): E dalgasinin
baslangicindan A dalgasinin bitimine dek olan suredir.

Sll S2 |

A

IVRT AT DT

Sekil 2.9. Doppler ekokardiografi ile belirlenen normal mitral akim

hizinin dalga formu
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Anormal relaksasyon durumunda izovolemik relaksasyon zamani
uzar, E velositesi azalir, E/A orani azalir, akselerasyon ve deselerasyon

zamanlari azalir.

2.9. Fontan Cerrahisi Sonrasi Uzun Donem Sag Kalim Oranlari

Literatirde Fontan proseddurleri igin verilen uzun donem morbidite ve
mortalite sonuglarinin gogunlugu, ya ameliyatin ilk uygulandigi donemlere ait
ya da tek asamada gerceklestirilen atriopulmoner yaklagimlara aittir. Bu
prosedurin daha erken donemlerdeki tecrubeleri de kapsayan genis
serilerde, 5 yillik sagkalim orani % 63-79 olarak bildirilmigtir. Ne var ki
glinumuzde gelistirilen ve uygulamaya giren yeni modifikasyonlar sayesinde
ge¢ donem sagd kalim oranlari artmistir. Boston Cocuk Hastanesi’ nden
Gentles ve arkadaslari 1988’ den sonra ameliyat edilenlerde 5 yillik sagkalim
oranini % 80 bulurken; 1990’ dan sonra ameliyat edilenlerde bu orani % 90
olarak bulmuslardir. Calismacilar ge¢ ddénem sagkalim oranlarindaki bu
duzelmeyi erken donem sagkalim oranlarinin duzelmesine baglamislardir.
Cunku, erken postoperatif donemde sagkalim egrileri bir miktar dusme
gOstermektedir. Wisconsin Cocuk Hastanesi’ nden de benzer sonuglar
bildirilmistir. 1977-1996 arasinda evrelendirilmis Fontan proseduri uygulanan
50 hastada 5 yillik sagkalim orani % 90 bulunmustur.

Fontan ameliyat sonrasi hastalarin foksiyonel durumlari genellikle
iyidir. Daha erken donemlerdeki tecrubeleri de kapsayan serilerde bile ge¢
dénemde sag kalanlarin % 80-90’ inda 4-5 yillik izlemde fonksiyonel status,
New York Heart Association fonksiyonel siniflamasina gére Sinif 1 ve 2
olarak bildirilmistir.

Tek ventrikil anatomili hastalarda gelistirilen yeni Fontan
modifikasyonlarinin uzun dénemdeki sonuglari hentz ¢ok iyi bilinmemektedir.
BDCPA’ larin ara basamak olarak kullaniimasi, lateral tinel veya
ekstrakardiyak Fontan tekniklerinde fenestrasyon uygulamasi halen ylksek
riskli Fontan adaylarinda gercgeklestiriimektedir. Ancak son dodnemde
yayinlanan erken ve 5 yillik sagkalim oranlarindaki iyilesmeler, bu tekniklerin

katkisinin bir yansimasi olabilir. Ayrica sagkalimdaki bu iyilesmeler, ge¢
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morbiditede pozitif ydonde etkisi olan Fontan hemodinamiklerindeki dizelmeyi

dusundurtmektedir.
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GEREC VE YONTEM
Bu calisma Aralik 1981-Temmuz 2001 tarihleri arasinda kompleks tek

ventrikil anomalisi nedeniyle cavopulmoner gant ameliyati veya Fontan
modifikasyonu uygulanmis 78 hastayi kapsamaktadir. Retrospektif ve kismen
de prospektif olarak yapilan calismada hastalarin dosyalari incelenmis ve

ameliyat sonrasi durumlari gbzden gegirilmistir.

3.1. Retrospektif Calisma

Calismanin materyalleri, 1975-2001 yillari arasinda H. U. Pediyatrik
Kardiyoloji Unitesi konsey defterlerinde, Fontan modifikasyonlari veya
cavopulmoner sant ameliyati karari alindigi kaydedilmig 355 hastanin
dosyalarinin taranmasindan elde edildi. Bunlardan Glenn ameliyati
uygulanan 12 hasta ve Fontan modifikasyonlari uygulanan 66 hasta
calismaya dahil edilerek retrospektif olarak degerlendiriimigtir. Hasta
seciminde sOzkonusu ameliyatinin hastanemizde uygulanip uygulanmadigi
g6zonunde tutulmamigtir.

Hastalarin dosyalarindan; yas, cinsiyet, ekokardiyografi,
kateterizasyon ve anjiokardiogarfi bulgulari, definitif ameliyat dncesi bir 6n
prosedur uygulanip uygulanmadigi, uygulandiysa 6n prosedurun tipi, definitif
ameliyat yasi ve tarihi, Fontan modifikasyonun tipi, ameliyattaki aortik klemp
ve kardiyopulmoner bypass sureleri, erken postoperatif donemde ve geg¢
donemdeki komplikasyonlar ve tipleri, kalici kalp pili gereksinimi, revizyon
gerekip gerekmedigi, hastanede yatis slreleri, postoperatif izlem sureleri,
exitus nedenleri ve tarihleri ogrenilmigstir. Ameliyattan sonra kontrole
gelmemis veya Ocak 2001’ den sonra haber alinamamis 9 hasta Kaplan-
Meier sag kalim analizlerine katilmamistir.

Retrospektif degerlendirmede incelenen parametreler sunlardir:

1. Tani
Fontan cerrahisi dncesi yapilan 6n prosedurler
Fontan cerrahisi yasi

Fontan cerrahisinin uygulandid tarih (yil olarak)

a r 0N

Aortik klempleme stresi
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6. Kardiyopulmoner by-pass suresi

7. Fontan prosedurinun tipi

8. Ameliyat sonrasi hastanede kalig suresi
9. Ameliyat sonrasi revizyon gerekliligi

10. Ameliyat sonrasi komplikasyonlar

11. Ameliyat sonrasi izlem suresi

3.2. Prospektif Calisma

Dosyalari retrospektif olarak degerlendirildiginde hentiz hayatta oldugu
dusundlen 52 hastaya mektupla ¢agrida bulunulmus, 25’ inden (10 kiz, 15
erkek) prospektif degerlendirme icin olumlu yanit elde edilmigtir. Rest ECG’
de QT dispersiyonu, 24 saatlik Holter kayith HRV analizi, SAECG analizi, kan
biyokimyasi, tam kan analizi ve koagulasyon parametreleri igin 25 kigilik yas
ve cinsiyete gore eslestirilmis bir kontrol grubu secilmistir. Kontrol grubu,
klinik, EKG ve ekokardiografi bulgulari normal olan ve bilinen sistemik bir
rahatsizligi olmayan saglikh deneklerden kendileri ve ailelerinin rizalar
alinarak olusturulmustur. Hasta ve kontrol grubunun ortalama yas, vicut

agirhgr ve boylari Tablo 3.1." de verilmigtir:

Ortalama yas Vicut agirhig Boy

Hasta 12.816 + 6.634 |37.04 +18.89 137.96 + 27.66

Kontrol 12.728 + 7.019 |42.48 + 20.59 143.60 + 28.66

Tablo 3.1. Hasta ve kontrol gruplarinin yas, agirlik ve boylari.

3.2.1. Klinik degerlendirme:

Haziran-Temmuz 2001 tarihleri arasinda basvuran 25 hastanin;
yakinma ve Oykuleri 6grenilip, boy ve vucut agirliklari Olgulup, New York
Heart Association (NYHA) siniflamasina goére fonksiyonel kapasiteleri
degerlendirilmig, transdermal Oz saturasyonlari dlgulmus, fizik incelemeleri
yapilmig, “rest ECG” ve telekardiografi yapilmig, ekokardiografi alinmis, 24

saatlik Holter ve “HRV (heart rate variability)” incelemesi yapilmig, 5 dakikalik
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SAECG kaydi, transdermal O2 saturasyonu, treadmill efor testi uygulanarak

son durumlari degerlendirilmigtir.

NYHA fonksiyonel siniflamasi:

1.
2.
3.

Sinif 1: Beden faaliyetini kisitlayacak semptom olmamasi

Sinif 2: Beden faaliyetinin hafif derecede kisitlanmasi

Sinif 3: Beden faaliyetinin ileri derecede kisitlanmasi (istirahatte

rahattirlar)

. Sinif 4: Herhangi bir beden faaliyetini rahatsizlik duymadan

yapamazlar.

3.2.2. Rest ECG:
Kalp pili olmayan 22 hasta ve kontrol grubundan Cardio Perfect 12

lead ECG

recorder ile Cardiocontrol Medical Diagnostic Workstation

programi kullanilarak “rest ECG” kayitlari alinmistir. Bu kayitlardan yapilan

dijital dlgumlerle;

P siresi

QRS sturesi

PR mesafesi

Duzeltiimis QT suresi (QTc)

QT dispersiyonu (QTd)

Kalp hizina gére duzeltiimis QT dispersiyonu (QTdc) verileri

elde edilmistir.

3.2.3. Ekokardiografi:
Ekokardiografik ¢alismalar, GE (General Electric) Vingmed System

Five Performance marka ekokardiografi cihazi ile 1.5, 2.5, 10 mHz

transducer kullanilarak standart parasternal kisa ve uzun eksen apikal dort

bosluk, subkostal ve suprasternal pencerelerden rutin olarak uygulandi.

Hasta ve kontrol grubu M-mode, iki boyutlu (2D), continuous wave (CW), PW

(pulse wave) ve renkli Doppler ekokardiografi ile degerlendirildi. Olglimler tek

kardiyak siklusta yapildi.
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2D ekokardiografi esliginde yapilan M-mode ekokardiografi ¢caligmasi
ile hastalarin;
¢ sistolde sol ventrikul arka duvar kalinhgi (LVPW-s) (mm)
e diastolde sol ventrikll arka duvar kalinligi (LVPW-d) (mm)
e sol ventrikdl diyastol sonu ¢api (LVEDD) (mm)
e sol ventrikll sistol sonu ¢api1 (LVESD) (mm)
e ejeksiyon fraksiyonu (EF) (%)
e kisalma fraksiyonu (KF) (%) olgulda.

Valvuler darlik ve yetmezliklerin saptanmasinda, pulmoner arterde
veya konduitteki darliklarda gradientin belirlenmesinde CW Doppler
ekokardiografi kullaniimistir.

PW Doppler ekokardiografi, sol ventrikil veya fonksiyonel tek
ventrikalin diyastolik fonksiyonlarinin degerlendiriimesi amaciyla, apikal dort
bosluk konumunda 6rnek kesit (sample volim) mitral yaprakgiklarinin uglar
hizasina akima paralel yerlegtirilerek asagidaki parametreler saptanmigtir:

e E: Pik erken diyastolik akim velositesi (cm/sn)

A: Pik geg¢ diyastolik akim velositesi (cm/sn)

e E/A: Pik erken ve gec diyastolik akim velositeleri orani

e AT: Akselerasyon zamani; erken diyastolik dolusun
maksimum hiza ulastigi sire (msn)

e DT: Deselerasyon zamani;maksimum erken dolus hizinin 0’
a inmesine kadar olan slire (msn)

e [VRT: izovolemik relaksasyon zamani (msn)

e TDF: Total diyastolik dolus zamani (msn)

3.2.4. Treadmill Efor testi:

Sadece hasta grubuna uygulanan eforlu EKG testi i¢cin Quinton 4500
Treadmill System ile modifiye Bruce protokolli kullanildi. U¢ hastaya yaslari
kuguk oldugundan bu test uygulanmadi. Toplam 27 dakikalik her biri 3 dakika
olan 9 evreden olugan testin degerlendiriimesinde;

e 9. evreyi bitirenler: Normal efor kapasitesi
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e 7.ve 8. evreyi bitirenler: Minimal azalmis efor kapasitesi
e 4.5.ve 6. evreyi bitirenler: Belirgin azalmis efor kapasitesi
e 1.2. ve 3. evreyi bitirenler: Ciddi azalmisg efor kapasitesi

olarak kabul edildi.

3.2.5. Holter monitorizasyonu ve kalp hizi degiskenligi (HRV):

Kalp pili olmayan 22 hasta ve kontrol grubunun 24 saatlik EKG

kayitlarinin analizi ve “kalp hizi degdiskenligi (heart rate variability-HRV)

degerlendirmeleri Holter for Windows-Rozinn 800/648-8840 sistemi kullanildi.

24 saatlik Holter kayitlar, ritim bozukluklar, HRV analizleri ve ST

elevasyonu/depresyonu yéniunden degerlendirildi.

HRV zamana dayall analizinde su parametreler kullanildi (32):

1.
2.

SDNN (msn): Tum RR intervallerinin standart sapmasi

SDANN (msn): Tum kayittan elde edilen 5 dakikalik segmentlerin
ortalama RR intervallerinin standart sapmasi

RMSSD (msn): Komsu RR intervalleri arasindaki farklarin
karelerinin toplaminin kare koku

SDNN index (msn): Tum kayittan elde edilen 5 dakikalik
segmentlerdeki RR intervallerinin standart sapmalarinin ortalamasi
SDSD (msn): Komsu RR intervalleri arasindaki farkhhgin standart
sapmasi

NN50 sayisi (NN50count): Tum kayit boyunca 50 msn’ den buyuk
farkliligi olan komsu RR intervallerinin sayisi

PNN50 (%): NN50 sayisinin tum RR intervallerinin toplam sayisina
olan orani

HRV triangular index (HRV TI). : RR intervallerinin toplam sayisinin
tum RR intervallerinin histograminin yuksekligine orani

TINN (msn): RR intervalleri histograminin baseline’ da degdidi

noktalar arasindaki genislik
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10. Differential index-DI (msn): RR intervali histograminda secilmis
yuksekliklerdeki komsu RR intervalleri arasindaki farklarin
histogram Gzerindeki geniglikleri arasindaki fark

11.Logaritmic index-LI: Komsu RR intervalleri arasindaki absolu

farklarin histogramini veren en iyi tahmin katsayisi.

Asagida RR intervallerinin normal RR intervallerinin sayisina olan

fonksiyonundan elde edilen “RR intervalleri histogrami” gorulmektedir (Sekil

3.1.). Verilen son 4 parametre bu histogramin geometrik hesaplamalarindan

elde edilen degigkenlerdir.

Normal RR

intervallerinin sayisi

Sample
density
distribution

D
N ADNA

RO Jp
s s s

T T} T SPEONSRp R ——,

N X M

Normal RR intervallerinin stresi

Sekil 3.1. RR intervalleri histogrami

HRYV frekansa dayali analizinde su parametreler kullanildi (32):

1. Toplam gug-Total power (TP) (ms?): RR intervallerinin toplam glg¢
varyansi

2. Ultra low frequency-ULF(ms?): Merkez frekansi ULF aralidinda
olan gug (<0.003 Hertz)

3. Very low frequency 1-VLF1 (ms?): Merkez frekansi VLF araliginda
olan gug (0.003-0.04 Hertz)

4. Very low frequency 2-VLF2 (ms?): 0.01-0.04 araligindaki gug

5. Low frequency (LF) (ms?): LF araligindaki gig (0.04-0.15 Hertz)
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6. High frequency (HF) (ms?): HF araligindaki gug¢ (0.15-0.4 Hertz)
7. Slope log (a): Uzun sureli HRV kaydinin gl¢ spektrum dansite

egrisinin lineer interpolasyonunun logaritmik egimi.

3.2.6. Signal average ECG kaydi (SAECG):

Kalp pili olmayan 22 hastanin ve kontrol grubunun 5 dakikalik SAECG
kayitlari Tepa-Kardiosis HRV v1.7.0 sistemi kullanilarak yapilmistir. Tepa LP
sisteminde yuUksek gegiren filtre olarak 4 kutuplu Butterworth filtresi
bulunmaktadir. Bu sistemde kullanilan x, y ve z derivasyonlari birbirine dik 3
eksenden olusur:

e Frontal planda sagdan sola dogru olan eksen “x _ekseni’dir.
Hasta Uzerinde anatomik olarak sag ve solda 5. interkostal
araliklarain on aksillar hat ile kesistikleri noktalardan kayit
alinmaktadir. Elektriksel olarak sag taraf (-), sol taraf (+)
kutbu olusturmaktadir.

e Frontal planda yukaridan asaglya dogru olan eksen “y
ekseni’dir. Hasta Uzerinde anatomik olarak juguler ¢entik ve
ksifoid kemik Uzerine denk gelen noktalardan kayit
alinmaktadir. Elektriksel olarak juguler c¢entik (-), ksifoid
kemik (+) kutbu olusturmaktadir.

e Sajital planda 6nden arkaya dogru olan eksen “z_eksenidir.
Bu eksenin kaydi, sol 5. interkostal araligin sternum ile
birlestigi nokta (+) kutup, sirtta bu noktaya karsilik gelen

nokta (-) kutup olacak sekilde alinir.

Elde edilen sinyaller bilgisayarin hafizasina kaydedilmeden 6nce bir
amplifikatér ve donusturict sisteminden gecirilir. Kaydedilen elektrik
sinyalleri amplifikatorden gecgerken yaklagik olarak 1000 misli buyutulmekte
ve daha sonra bu sinyaller degisik kapasitelerdeki filtrelerden gegirilerek
bayutme iglemi sirasinda sinyali bozacak hale gelen gurultilerden ve ayrica
izoelektrik hattaki disuk frekansli guriltilerden temizlenmektedir. Filtreleme

islemi yapildiktan sonra kalan guraltl, amplifikatorin ve sistemin bir teknik
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Ozelligi olarak degisik oranlarda bastiriir. Bu sekilde kaydedilen elektrik
sinyallerine “analog sinyaller denir ve sinyalin bilgisayara kaydedilip isleme
tabi tutulabilmesi igin sinyalin sayisal bilgiye (dijital bilgi) dénUsturtlmesi
gerekir. Bu islem analog-dijital donusturucu yardimi ile yapilir. Bu islemle
yatay eksende zaman ve dikey eksende analog sinyalin volt birimi ile ifade
edilen amplitidu yeralan bir donusum saglanir. Boylece elde edilen
koordinatlarla dalga bilgisayarin hafizasina kaydedilmektedir.

Bu tir ylksek kazancl kayit yapilirken, normal EKG c¢ekilirken dikkati
cekmeyen bir ¢ok guriltu elde edilen sinyalin kalitesini bozarak saglikh bir
yoruma varilmasini engeller. Bu gurultinun baslica kaynaklari sunlardir:

1. Elektrodlarin cilde iyi temas etmemesi

2. Kullanilan kablolar ve elektriksel sistemi

3. Iskelet kaslarindan, 6zellikle solunum kaslarindan kaynaklanan

elektromiyografik potansiyeller

4. Genel olarak sebeke gurtltisu (50 Hertz guralta)

Sistemde bulunan filtrelerle ve sinyallerin ortalamasinin alinmasi ile ilk
3 sirada belirtilen garulttlerin buydk kismi kolayca elimine edilebilmektedir.
Son olarak belirtilen 50 Hertz gurultist ise hem donanim (hardware) hem de
yazilimda (software) kullanilan filtreleme teknikleri ile tam olarak ortadan
kaldirilabilmektedir.

Bu gurultu sinyalleri gelisigizel dagihm gosterir, bu nedenle ortalamasi
alinan kalp atim sayisi arttikga, gurultl seviyesi atim sayisinin kare koku ile
ters oranti olacak sekilde azalir. Bu prensip SAECG’ nin temelini
olusturmaktadir. Bu sekilde buyudtulen ve gurultilerden arindirilan sinyaller
bilgisayarin hafizasina kaydedilerek bu sinyallerin oratalamasi alinir. Bu
islem yapilirken dusuk kazangh olarak kaydedilmis bir kanal, referans yani
sablon olarak alinir. Kaydedilen sinyaller ektopik atimlari ve artefaktlari
elimine eden bir kalip (sablon) tanima programindan gegirildikten sonra
ortalama islemine tabi tutulurlar. Burada kullanilan programin amaci mamkuin
oldugu kadar Dbirbirine benzeyen QRS komplekslerini  toplayip

degerlendirerek hata payini azaltmaktir.
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Ortalama islemi yapilirken bilgisayara kaydedilmis olan benzer QRS
kompleksleri belirli zaman dilimlerine bolunerek, ayni zaman birimine karsihk
gelen voltajlar toplanip ortalamasi alinan QRS kompleksi sayisina bdlinerek
0 zaman igin bir voltaj degeri hesaplanir. Bu islemin yapilmasinin amaci kayit
sirasinda rastgele olarak bulunan gurultt sinyallerinin etkisini azaltarak ge¢
potansiyellerin saglikli bir sekilde yorumlanmasini saglamaktir.

Ortalama isleminden sonra, amplifikatérle uygulanan filtreleme
islemine ragmen kalan 50 Hertz guraltiyd ve QRS kompleksi sonu ve ST
segmentinde bulunan dusik frekanslari temizlemek icin ilk olarak Simson
tarafindan kullanilan “4 kutuplu band-pass Butterworth” iki yonlu sayisal
filtreleme teknidi kullanilmaktadir.

Bu sekilde filtre edilerek gurultiden arindirilmis olan sinyallere bir
takim matematiksel iglemler uygulanmaktadir ve x, y ve z kanallarindan elde
edilen sinyaller, VX2+Y2+Z2 vektdor degerinde toplanmaktadir. Yani es
zamanl olarak kaydedilen x, y ve z sinyallerinin ayni zaman birimine kargilik
gelen voltaj degerlerinin kareleri alinip toplanmakta ve toplamin karekoku
alinarak her 3 derivasyonu da igeren bir dalga meydana getirilmektedir. Daha
once Simson tarafindan kullanilan bu yontemin amaci, herhangibir
derivasyonda bulunan voltajlari gézden kagirmamak ve bunun yanisira bir
cesit mutlak deder alma islemi kullanilarak (-) defleksiyonlarla (+)
defleksiyonlarin birbirini nétralize etmesini engellemek seklinde 6zetlenebilir
(42). Bu sistemde s6zu gegen QRS kompleksi veya P dalgasi simdiye dek
anlatilan islemlerden gecgerek elde edilmis dalgalardir. Benzer sekilde
bundan sonra bahsi gececek voltajlar da yine ayni islemler uygulandiktan

sonra elde edilen RMS ifadesindeki volt cinsinden olacaktir.

ORS kompleksi SAECG analizinde kullanilan parametreler:

e Ortalama kaydedilen kalp atimi sayisi (AHB)

e Filtrelenmis total QRS suresi (HFQRS)

e QRS kompleksinin son 40 milisaniyesindeki RMS voltaji
(RMS40)

e Dusuk amplitidlt (<40 mikrovolt) sinyal suresi (LAD40)



48

P dalgasi SAECG analizinde kullanilan parametreler:

e Filtre edilmemis P dalgasi suresi (UFPD)

e Filtrelenmig P dalgasi suresi (FPD)

e P dalgasinin son 20 milisaniyesindeki RMS voltaji (RMS20-P)
¢ P dalgasinin son 30 milisaniyesindeki RMS voltaji (RMS30-P)
e P dalgasinin son 40 milisaniyesindeki RMS voltaji (RMS40-P)

3.2.7. Kan biyokimyasi, tam kan sayimi ve koagilasyon

parametreleri:

Tum hastalar ve kontrol grubundan tam kan sayimi, kan biyokimyasi
ve koagulasyon parametreleri icin kan drnegi alindi. Koagulasyon testleri igin
kanlar % 3.8 trisodyum sitratli (1/9 dilisyon) tlplere alindi. Warfarin aldigi
ogrenilen 7 hasta koagulasyon parametreleri icin, PLE’ si olan 3 hasta kan
biyokimyasi parametreleri igin degerlendirme digi tutuldu.

Bakilan tam kan sayimi parametreleri:

e Hemoglobin (Hb) (gr/dL)
e Hematokrit (Hct) (%)
e Lokosit (WBC) (/uL)
e Eritrosit (RBC) (/uL)
e Ortalama eritrosit hacmi (Mean corpuscular volum-MCV) (fL)
e Trombosit (PIt) (/uL)
Bakilan kan biyokimyasi parametreleri:
e Alanin transaminaz (ALT) (U/L)
e Aspartat taransaminaz (AST) (U/L)
e Gama glutamil transferaz (GGT) (U/L)
e Alkalen fosfat (ALP) (U/L)
e Laktik dehidrogenaz (LDH) (U/L)
e Total biltiriibin (T.Bil.) (mg/dL)
e Direkt bilurtbin (D.Bil.) (mg/dL)
e Glukoz (mg/dL)
e Total protein (T.Prot.) (g/dL)
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Albumin (g/dL)

Kolesterol (mg/dL)

Trigliserid (mg/dL)

YUksek dansiteli lipoprotein-HDL (mg/dL)
Dusuk dansiteli lipoprptein-LDL (mg/dL)
Cok dusuk dansiteli lipoprotein-VLDL (mg/dL)
Kan ure nitrojeni (BUN) (mg/dL)
Kreatinin (mg/dL)

Urik asit (mg/dL)

Fosfor (mg/dL)

Kalsiyum (mg/dL)

Sodyum (mEqg/dL)

Potasyum (mEg/dL)

Klor (mEg/dL)

Bakilan koagulasyon parametreleri:

Protrombin zaman aktivitesi (PTZA) (%)
Protrombin zamani (PTZ) (sn)

Protrombin International ratio (INR)

Aktive protrombin zamani (aPTT) (sn)
Fibrinojen (mg/dL)

Trombin zamani (sn)

Anti-trombin 3 aktivitesi (AT 3 aktivitesi) (%)
D-Dimer 3 (ng/mL)

Protein-C aktivitesi (Pr. C aktivitesi) (%)
von Willebrand faktor antijeni (VWF antijeni) (%)
Serbest protein S (Serbest Pr. S) (%)

3.3. ISTATISTIK YONTEMLER
Verilerin istatistik degerlendirmeleri SPSS (Statistical Package for the

Social Sciences) istatistik paket programinda yapilmigtir. Degerlendirmelerde

student’ s t testi, Mann-Whitney U testi, ki-kare testi, Fisher s exact testi
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kullanilmigtir. Mortalite ve sagkalim oranlari Kaplan-Meier yasam analizi ile
hesaplanmigtir. Metin igindeki degerlerde; Olgimle elde edilen veriler igin
ortalama * standart sapma, sayimla elde edilen veriler i¢in frekanslar ve
yuzdeler belirtiimigtir. P degeri 0.05’ in altinda oldugu durumlarda istatistiksel

onemlilik var olarak kabul edilmigtir.
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BULGULAR

4.1. Retrospektif Bulgular

Bu calisma Aralik 1981-Temmuz 2001 tarihleri arasinda kompleks tek
ventrikil anomalisi nedeniyle kavopulmoner sant ameliyati veya Fontan
modifikasyonu uygulanmis 78 hastayi kapsamaktadir. Yetmis sekiz hastanin
47 si (% 60.3) erkek, 31’ i (% 39.7) kizdi. Erkek/kiz orani 1.51 idi.

Hastalarda ameliyat dncesi saptanmis olan kalp defektleri Tablo 4.1.

de gosterilmigtir:

Kalp defektleri SEW Yuzde (%)
TrikUspit atrezisi 36 46.15
Cift cikimli sag ventrikul 13 16.66
Hipoplazik sol ventrikl 6 7.69
Tek ventrikll anomalisi 19 24.35
Pulmoner atrezi 3 3.84
Ebstein anomalisi 1 1.28

Tablo 4.1. Hastalarin ameliyat dncesi tanilari

Hastalarda kavopulmoner sant veya Fontan cerrahisi Oncesi
uygulanan on prosedurlerin dagihmi Tablo 4.2." de gosterilmistir. Bu tabloda
once Glenn santi yapildigi belirtilen bir hasta daha sonra evrelendiriimis

yaklasima goére daha sonra definitif cerrahi icin total kavopulmoner santa

tamamlanmistir.

On proseddir tipi Yizde (%)
Tek BT sant 21 26.92
Pulmoner banding 5 6.41
Santral sant ve BT sant 2 2.56
Septostomi ve Waterston santi 1 1.28
Septostomi ve BT sant 1 1.28
Sag ve sol BT sant 1 1.28
Glenn santi 1 1.28
Yapilmamis 46 58.97

Tablo 4.2. Hastalarda uygulanan 6n proseddur tipleri



Ameliyat yaslar 0.5-22 yil arasinda degisen 78 hastanin ortalama
ameliyat yasi 5.950 = 4.107 yil idi. Bu hastalarin ortalama ameliyat sonrasi
hastanede kalis sureleri 18.24 + 16.49 (0-91) gun arasindaydi. On dokuz
hasta (% 24.35) hastanede yattigi siUre icersinde kaybedilmisti. Hastalara

uygulanan kavopulmoner sant tipi Tablo 4.3.” de gosterilmigtir:

Definitif Ameliyat Tipi Hasta sayisi (n)

Modifiye Glenn santi 1% 1.2)
Glenn santi 11 (% 14)
Klasik Fontan 46 (% 59)
Total kavopulmoner sant 14 (% 18)
Atriyoventrikuler konduitli modifiye Fontan 1(%1.2)
Ekstrakardiyak Fontan 4 (% 5)

Fenestrasyonlu ekstrakardiyak Fontan 1% 1.2)

Tablo 4.3. Hastalarda uygulanan definitif ameliyat tipleri

Hastalarda gorilen komplikasyon tipleri Tablo 4.4." te belirtilmistir:

Komplikasyon tipi SEVR()! Yuzde (%)

Erken aritmi 12 154
Geg aritmi 8 10.3
Low-output sendromu 19 24.4
Pndmothoraks 1 1.3
Plevral efizyon 25 32.1
Perikardiyal eflizyon 7 9

PLE 4 5.1
Sag kalp yetmezligi 4 5.1
Serebro vaskiler olay 6 7.7
Pulmoner emboli 2 2.6
intrakardiyak trombus 3 3.8
Bobrek yetmezligi 8 10.3
Konduitte darlik 1 1.3

Tablo 4.4. Ameliyat sonrasi gorulen komplikasyon tipleri
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Definitif cerrahi sonrasi 6n prosedur uygulananlarin 23’ inde(% 71.9),
uygulanmayanlarin ise 29’ unda (% 63) komplikasyon gorulmustir; ancak bu
istatistiki olarak anlamli bulunmamistir (p>0.05). On prosedir tipiyle
komplikasyon gelisimi arasinda anlamh bir iliski bulunmamistir (p>0.05).
Ayrica ameliyat tipiyle komplikasyon gorulmesi arasinda da bir iligki

kurulamamistir (Tablo 4.5.):

Ameliyat tipi Komplikasyon
yok var

Modifiye Glenn santi 0 1
Glenn santi 4 (% 36.4) 7 (% 63.6)
Klasik Fontan 17 (% 37) 29 (% 63)
Total kavopulmoner gsant 4 (% 28.6) 10 (% 71.4)
Atriyoventrikuler konduitli Fontan 0 1
Ekstrakardiyak Fontan 1 (% 25) 3 (% 75)
Fenestrasyonlu ekstrakardiyak F. 0 1

Tablo 4.5. Ameliyat tipi ile komplikasyonlar arasindaki iligki

Ameliyat sonrasi erken donemde toplam 25 hastada (% 32.1) plevral

eflizyon saptanmis ancak ameliyat tipiyle plevral eflizyon gelisimi arasinda

anlamli bir baglanti bulunmamistir (p>0.05) (Tablo 4.6.):

Ameliyat tipi Plevral efiizyon
yok

Modifiye Glenn santi 1 0
Glenn santi 8 (% 72.7) 3 (% 27.3)
Klasik Fontan 30 (% 65.2) 16 (% 34.8)
Total kavopulmoner sant 10 (% 71.4) 4 (% 28.6)
Atriyoventrikuler konduitli Fontan 1 0
Ekstrakardiyak Fontan 3 (% 75) 1 (% 25)
Fenestrasyonlu ekstrakardiyak F. 0 1

Tablo 4.6. Ameliyat tipi ile plevral efuzyon goérulmesi arasindaki iligki
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Ameliyat sonrasi erken donemde toplam 7 hastada (% 9) ise

perikardiyal eflzyon saptanmis, ameliyat tipiyle perikardiyal efuzyon gelisimi

arasinda anlamli bir iliski bulunmamistir (p>0.05) (Tablo 4.7.):

Ameliyat tipi Perikardiyal eflizyon
yok
Modifiye Glenn santi 1 0
Glenn santi 11 0
Klasik Fontan 40 (% 87) 6 (% 13)
Total kavopulmoner sant 13 (% 92.9) 1% 7.1)
AtriyoventrikUler konduitli Fontan 1 0
Ekstrakardiyak Fontan 4 0
Fenestrasyonlu ekstrakardiyak F. 1 0

Tablo 4.7. Ameliyat tipi ile perikardiyal efuzyon gorulmesi arasindaki iligki

Perikardiyal eflizyon gelisgtirenlerin ortalama ameliyat yaslar 7.81 +
7.19 iken gelistirmeyenlerinki 5.76 * 7.19 idi; ancak bu istatistiki olarak
anlamli bulunmadi (p>0.05). Plevral efizyon goérulen hastalarin ortalama
ameliyat yasi 6.59 + 4.12, gelistirmeyenlerde ise 5.64 + 4.10 idi. Ancak bu
fark da istatistiki olarak anlamh degildi (p>0.05).

Ameliyat sonrasi ilk bir ayda erken aritmi 12 hastada (% 15.4)
oraninda gorulmustir. Erken aritmiler icinde en sik gorulen atriyoventrikller
blok olup tim hastalarin % 7.7’ sinde gorulmustur (Sekil 4.1.). Ameliyat yasi
ile erken aritmi orani arasinda anlaml bir iliski bulunamamistir (p>0.05)
(Tablo 4.8.):



ERKEN ARITMI DAGILIMI

yok sinus node disfonks. junctional tasikardi
AV blok atrial bradiaritmi

Erken aritmi

Sekil 4.1. Erken aritmi dagilhimi

Erken aritmi
Ameliyat tipi yok var
Modifiye Glenn santi 0 1
Glenn santi 11 0
Klasik Fontan 37 (% 80.4) 9 (% 19.6)
Total kavopulmoner gsant 12 (% 85.7) 2 (% 14.3)
Atriyoventrikuler konduitli Fontan 4 0
Ekstrakardiyak Fontan 1 0
Fenestrasyonlu ekstrakardiyak Fontan 1 0

Tablo 4.8. Ameliyat tipiyle erken aritmi goérilmesi arasindaki iligki

Ote yandan 8 hastada (% 10.3) ge¢ dénemde aritmi saptanmistir. Bu
ge¢ aritmilerin ortalama ortaya ¢ikis zamani 3.62 = 3.41 yil bulunmustur ve

en sik AV blok olarak karsimiza ¢cikmistir (Sekil 4.2.).



GEC ARITMI DAGILIMI

yok sve,ves atrial bradiaritmi
av blok sinus node disfonks. WPW

Gec aritmi tipleri

Sekil 4.2. Geg aritmi dagilimi

Geg aritmi goérllen hastalarin ortalama ameliyat yasi 6.350 £ 2.600;
gorulmeyenlerde ise 5.904 + 4.257 idi ve bu fark istatistiki olarak anlamli
degildi. Ge¢ aritmi sikhgi ile ameliyat tipi arasinda anlamh bir baginti
bulunamamistir (p>0.05) (Tablo 4.9.). Ayrica genel aritmi yluzdesi % 21.8
olup toplam 17 hastada gorulmustir ve genel aritmi yluzdeleriyle ameliyat tipi

arasinda da anlamli bir iliski saptanmamistir (p>0.05).

Ameliyat tipi Geg aritmi
yok var

Modifiye Glenn santi 1 0
Glenn santi 9 (% 81.8) 2 (% 18.2)
Klasik Fontan 40 (% 87) 6 (% 13)
Total kavopulmoner sant 14 0
Atriyoventrikuler konduitli Fontan 1 0
Ekstrakardiyak Fontan 4 0
Fenestrasyonlu ekstrakardiyak F. 1 0

Tablo 4.9. Ameliyat tipiyle ge¢ aritmi gértilmesi arasindaki iliski
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Hastalarin tanilariyla erken aritmi oranlari karsilastirildiginda tek
ventrikll anomalisi olanlarda erken aritmi sikligi anlamli olarak daha yuksek
bulundu (p<0.05) (Tablo 4.10.). Bu hastalardaki uygulanan ameliyat teknigi
ise diger gruplardaki dagilimdan farkh degildi. Ayrica daha az aritmi sikligi
bildirilen lateral teknigi kullanilmig tek ventrikul anatomili 5 hastadan 2’ sinde
aritmi saptandi. Geg aritmili hasta sayisi fazla olmadigdi i¢in tanilarla istatistiki

bir baginti gosterilemedi.

Kalp defektleri Erken aritmi Geg aritmi
yok var yok var
TrikUspit atrezisi 34 (% 94.4) 2 (% 5.6) 34 (% 94.4) 2 (% 5.6)
Cift cikimli sag ventrikul 12 (% 92.3) 1% 7.7) 13 0
Hipoplazik sol ventrikiil 5 (% 83.3) 1 (% 16.7) 4 (% 66.7) 2 (%33.3)
Tek ventriklil anomalisi 11 (% 57.9) 8(%42.1) 16 (% 84.2) 3 (%15.8)
Pulmoner atrezi 3 0 3 0
Ebstein anomalisi 1 0 0 1

Tablo 4.10.Hastalarin tanilariyla aritmi gériimesi arasindaki iligki

Hastalarin 10’ unda (% 12.82) kalici kalp pili gerekli olmustur. Alti
hastaya erken aritmi, 4 hastaya da gec¢ aritmi nedeniyle kalp pili
yerlestirilmisti. Erken donemdeki sinuzal bradiaritmi nedeniyle kalici kalp pili
yerlestirilen 1 hastada 6 yil sonra sinus ritmine geri donus nedeniyle kalp pili
cikariimistir.

Hastalarin tanilariyla plevral efizyon gelisimi arasinda anlamli bir iligki
bulunamazken (p>0.05), perikardiyal eflizyon sayisi az oldugundan anlaml

bir bulgu saptanamadi (Tablo 4.11.):
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Kalp defektleri Plevral efuzyon Perikardiyal eflizyon

yok

var yok var

TrikUspit atrezisi 26 (% 72.2) 10(% 27.8) 33(%91.7) 3 (% 8.3)
Cift cikimli sag ventrikdl 8 (% 61.5 5 (% 38.5) 13 0
Hipoplazik sol ventrikil 3 (% 50) 3 (% 50) 5(%83.3) 1 (%16.7)
Tek ventriklil anomalisi 13(% 68.4) 6(% 31.6) 16 (% 84.2) 3 (%15.8)
Pulmoner atrezi 2(% 66.7) 1 (% 33.3) 3 0
Ebstein anomalisi 1 0 1 0

Tablo 4.11.Hastalarin tanilariyla efuzyon gorulmesi arasindaki iligki

Dosyalarindan veya telefonla ve Ocak 2001’ den sonraki takiplerinden
78 hastadan, 9’ unun son durumu hakkinda bilgi edinilemedi. Geriye kalan 69
hastadan; 39 ‘unun (% 56.5) sag, 30’ nun ise (% 43.5) kaybedildigi 6grenildi.
Kaybedilen 13 hasta kiz (% 16.7), 17 hasta erkek (% 21.8) idi.

Hastalardan 19’ u hastanede yatisi sirasinda kaybedilmis, bu sayi tim
Olumlerin % 63.33’ Unu olusturmaktadir. Ameliyat sonrasi ilk 30 ginde
Olenlerin sayisi 21 (% 70) olup, bunlarin 18’ inde low output sendromu, 6’
sinda aritmi ve 5’ inde akut bdbrek yetmezligi gorulmustur (Tablo 4.12.).
Erken dénemde dlenlerin % 85.7° sinde gorulen low output sendromu olmasi

istatistiki olarak anlamlidir (p<0.001).
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Hastalar Olim nedeni Olim zamani
1. hasta Conduit darliginin giderilmesinde komplikasyon 6 ay
2. hasta PLE ve ge¢ donem hemodinamik bozukluk 193 ay
3. hasta Plevral eflizyon, sag kalp yetmezligi 24 ay
4. hasta Plevral eflizyon, pnémoni 5ay
5. hasta Perikardiyal eflizyon, sag kalp yetmezIigi 3ay
6. hasta Uzun sureli efiizyon, SVO, ABY 4 ay
7. hasta SVO, pulmoner emboli, intrakardiyak trombus 16 gun
8. hasta Bradiaritmi 30 glin
9. hasta ABY, ventrikller fibrilasyon 5 gln
10. hasta Ventrikuler fibrilasyon 72 ay
11. hasta Aritmi 2 ay
12. hasta Bradiaritmi, plevral efizyon, low output sendromu 7 gln
13. hasta Bradiaritmi, low output sendromu 12 gln
14. hasta Bradiaritmi, low output sendromu 1 gln
15. hasta Siyanotik spell, bradiaritmi, low output sendromu 2 gln
16. hasta Low output sendromu 2 gln
17. hasta Low output sendromu 1 gln
18. hasta Low output sendromu 1 gln
19. hasta Low output sendromu 1 gln
20. hasta Low output sendromu 1 gln
21. hasta Low output sendromu 1 gln
22. hasta Low output sendromu 1 gln
23. hasta Low output sendromu 1 gln
24. hasta Low output sendromu, ABY 3 gun
25. hasta Low output sendromu, ABY 2 gln
26. hasta Low output sendromu, sag kalp yetmezligi, ABY 2 gun
27. hasta  Low output sendromu, plevral ve perikardiyal eflizyon 22 gun
28. hasta Low output sendromu 1 gln
29. hasta Low output sendromu, ABY, SVO 5 gln
30. hasta Siyanotik spell, solunum arresti 71 ay

Tablo 4.12. Kaybedilen hastalarin 6lim nedenleri ve zamanlari.

ABY: Akut Bobrek yetmezligi, SVO: Serebrovaskiler olay.



Ortalama ameliyat yasi; sag kalan hastalarda 5.99 £ 3.71, kaybedilen
hastalarda ise 5.90 + 4.84 bulunmustur. Ameliyat yasi ile genel mortalite
arasinda anlamli bir iligki saptanmamistir (p>0.05).

ilk 30 giinde kaybedilen 21 hastanin ortalama ameliyat yasi (4.888 +
3.376), sag kalan 57 hastaninkinden (6.344 + 4.306) daha kuguktlu (p>0.05).
Fakat tromboembolik komplikasyon nedeniyle kaybedilen hasta 17 yasinda
oldugu igin p degeri anlamli bulunmadi. Erken donem olumlerinden buyuk
oranda sorumlu olan low output sendromu gorulenlerin ameliyat yasi (4.158
1.951) gorulmeyenlerin ameliyat yasindan (6.527 + 4.452) anlamli olarak
daha kuguktl (p<0.05). Buna bagll olarak erken dénem olumleri ile erken
yasta ameliyat olma ilgkisini ortaya koymak igin, hastalarimizi 5 yasindan
once ve 5 yasindan itibaren ameliyat olanlar olarak 2 gruba ayirdik. Bes

yasindan once ameliyat edilenlerin % 36.9° u, 5 yasindan sonra ameliyat

olanlarin ise % 19 u erken donemde kaybedilmisti. Ancak p degeri 0.09

bulundugundan istatistiki olarak anlamli bulunmamistir.

Ameliyat sonrasi izlem sureleri ortalama 51.45 £ 58.18 ay olan 69
hastanin, tanilar ile sag kalim oranlari arasinda istatistiki olarak anlamli bir
iligski bulunamamigtir (p>0.05) (Tablo 4.13. ve 4.14.):

Sayi (n) Ortalama izlem siiresi

Sag 39 81.04 ¥ 52.89

Kaybedilen 30 12.99 7 39.21

Tablo 4.13.Kaybedilen ve sag hastalarin sayilari ve ortalama izlem sureleri

Kalp defektleri Sag Kaybedilen
TrikUspit atrezisi 19 (% 65.5) 10 (% 34.5)
Cift cikimli sag ventrikdl 6 (% 46.2) 7 (% 53.8)
Hipoplazik sol ventrikal 5 (% 83.3) 1 (% 16.7)
Tek ventrikul anomalisi 7 (% 41.2) 10 (% 58.8)
Pulmoner atrezi 1 (% 33.3) 2 (% 66.7)
Ebstein anomalisi 1 (% 100) 0 (% 0)

Tablo 4.14.Kaybedilen ve sag hastalarin tanilar
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On prosedir uygulanan hastalarda mortalite orani % 58.1 iken
uygulanmayanlarda bu oran % 55.3 idi, ancak istatistiki olarak anlamli degildi
(p>0.05). Ayrica ameliyat tipi ile mortalite oranlari arasinda anlamli bir fark
bulunamadi (p>0.05) (Tablo 4.15.):

Ameliyat tipi Kaybedilen Sag
Modifiye Glenn santi 1
Glenn santi 5 (% 50) 5 (% 50)
Klasik Fontan 15 (% 39.5) 23 (% 60.5)
Total kavopulmoner sant 7 (% 50) 7 (% 50)
AtriyoventrikUler konduitli Fontan 0 1
Ekstrakardiyak Fontan 2 (% 50) 2 (% 50)
Fenestrasyonlu ekstrakardiyak Fontan 0 1

Tablo 4.15.Kaybedilen ve sag hastalarda uygulanan ameliyat tipleri

Ameliyat sonrasi revizyon uygulananlar ile uygulanmayanlar arasinda

mortalite oranlari arasinda anlaml bir fark yoktu (p>0.05) (Tablo 4.16.):

Revizyon Kaybedilen Sag
Yapilmamis 28 (% 45.2) 34 (% 54.8)
Erken donemde 2 (% 40) 3 (% 60)
Geg donemde 0 2

Tablo 4.16.Kaybedilen ve sag hastalarda revizyon yapilma oranlari

Ameliyat sonrasi 1 aylik sagkalim orani % 79.7, 6 aylik sagkalim orani
% 72.5, 1 yillk sagkalim orani % 69.6, 5 yilhk sagkalim orani % 63.6 ve 5
yildan sonraki sagkalim orani % 55.3 bulunmustur. Altmis dokuz hastanin

birikimli sag kalim fonksiyonu Sekil 4.3’ te gosterilmigtir:
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Sekil 4.3. 69 hastanin birikimli sag kalim fonksiyonu. Ortalama sag kalim

zamani 112.68 = 11.92 aydir (ortanca deger 105.83 ay).

Sagkalim Fonksiyonu
1,0

(@]

0,0 _ . . O Yasayan
-100 0 100 200 300

TAKIP SURESI (ay )

Ameliyatin uygulandigi yil ile genel mortalite arasinda istatistiki bir
iliski bulunamadi (p>0.05) (Tablo 4.17.). Ayni sekilde erken dénemdeki 6lUm

oraniyla ameliyatin uygulandigi yil arasinda istatistiki bir baglanti kurulamadi.

Ameliyat Yili Sag Kaybedilen
<1990 9 (% 69.2) 4 (% 30.8)
1991-1995 13 (% 43.3) 17 (% 56.7)
1996-2001 17 (% 65.4) 9 (% 34.6)

Tablo 4.17.Ameliyatin uygulandidi yil ile mortalite iligkisi

Postoperatif ilk 30 gunde kaybedilen hastalarda aortik klemp ve
kardiyopulmoner by-pass sureleri incelendi. Ancak 78 hastanin sadece bir
kisminin aortik klemp ve kardiyopulmoner by-pass sureleri dosyalarinda
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kayith oldugundan, Olculmus dederleri olan hastalar icinde sag kalim
oranlarina bakilarak bu surelerin mortaliteye etkisi degerlendirildi. Erken
donemde kaybedilenlerde ortalama kardiyopulmoner by-pass suresi anlamli
olarak daha uzun bulunmustur (p<0.05). Ancak aortik klemp sUresi
kaybedilenlerde sag kalanlara gore daha uzun olmakla birlikte istatistiki

olarak anlaml bulunmamistir (p>0.05) (Tablo 4.18.):

Hasta sayisi  Ortalama slre

Aortik klemp stiresi Kaybedilen 11 90.18 ¥ 30.36

Sag 38 75.33 ¥ 31.07

Kardiyopulmoner by-pass Kaybedilen 11 129.73 ¥ 39.04
suresi 5

Sag 42 101.02 ¥ 38.08

Tablo 4.18.Aortik kemp ve kardiyopulmoner by-pass surelerinin mortaliteyle

iligkisi

PLE goérilen 3 hastanin tanisi trikispit atrezisi, 1 hastanin ise gift
cikimh sag ventrikdl idi. Bu hastalardan 2’ sine klasik atriyopulmoner Fontan
prosedurd, birine atriyoventrikiler konduitli Fontan proseduru, digerine de
ekstrakardiyak Fontan proseduru uygulanmisti.

Pulmoner emboli gorulen 2 hastanin tanisi tek ventrikil anomalisiydi.
intrakardiyak trombuslu 1 hastada trikiispit atrezisi, 2 hastada ise tek
ventrikil anomalisi vardi. Bu tek ventrikil anomalili hastalarin birinde faktor 5
leiden mutasyonu saptanmisti. intrakardiyak trombus, pulmoner emboli ve
serebro vaskuler olay gibi tromboembolik komplikasyonlardan bir veya
birkagI toplam 8 hastada (% 10.3) gorulmuistld. Tromboembolik komplikasyon
goérulen hastalarin ameliyat yasi ortalama 10.313 £ 5.824, gorulmeyenlerde
ise 5.379 £ 3.643 idi ve bu fark istatistiki olarak anlamliydi (p=0.001).



4.2. Prospektif Bulgular

Kavopulmoner sant ameliyati yapilmis 10’ u kiz, 15’ i erkek 25 hasta
ile yasa ve cinsiyete gore eslestiriimis kontrol grubunun ortalama yaslari, boy
ve vucut agirliklari arasinda istatistiksel olarak fark yoktu (p>0.05).

Prospektif galismaya alinan 25 hastanin yaglar 1-35 yas arasinda
degisiyordu (ortanca yas 13). Ortalama ameliyat yaslari 6.04 + 3.58 (ortanca
5.20), ortalama izlem sureleri 83.83 + 52.73 ay idi. Hastalarin 17’ si (% 68)
aspirin, 12’ si (% 48) dipiridamol ve 7’ si (% 28) warfarin kullaniyordu.
Yirmibes hastanin 3’ Unde (% 12) PLE, 3’ unde (% 12) kalp pili mevcuttu.
Kalp pili olan hastalardan birinde atriyal fibroflatter vardi ve sotalol
kullaniyordu. Ug hastada (% 12) ameliyat sonrasi dénemde serebrovaskiiler
olay, 2 hastada (% 8) ise intrakardiyak trombus gelismisti. Genel
tromboembolik komplikasyon oykast 5 hastada (% 20) mevcuttu.
intrakardiyak trombus gelisen hastalarin birinde ise Faktér 5 Leiden
mutasyonu mevcuttu. Tanilari Tablo 4.19.” da belirtilen olgulardan 11’ ine 6n

prosedur uygulanmigtir (Tablo 4.20.):

Kalp defektleri SEVIRG))

TrikUspit atrezisi 11 (% 44)
Cift cikimli sag ventrikul 5 (% 20)
Hipoplazik sol ventrikil 4 (% 0.16)
Tek ventrikil anomalisi 4 (% 0.16)
Pulmoner atrezi 1(% 4)

Tablo 4.19.Hasta grubunun ameliyat 6ncesi tanilari

On prosediir tipi Say Yiizde (%)
BT sant 8 32
Pulmoner banding 1 4
Septostomi ve Waterston 1 4
Sag ve sol BT sant 1 4
Uygulanmamig 14 56

Tablo 4.20.Hasta grubunda uygulanan on prosedur tipleri



Yirmi bes olguya uygulanan kavopulmoner ameliyat tipleri Tablo 4.21.

de belirtilmigtir:
Glenn santi 3 (% 12)
Klasik Fontan 15 (% 60)
Total kavopulmoner gant 5 (% 20)
Atriyoventrikuler konduitli Fontan 1% 4)
Ekstrakardiyak Fontan 1% 4)

Tablo 4.21.Hasta grubuna uygulanan ameliyat tipleri

Yirmi bes hastanin 19’ u (% 76) NYHA’ a gore Sinif 1’ de, 6’ si ise
Sinif 2" deydi. Oksijen saturasyonlari % 78-98 arasindaydi(ortalama 92.60 +
4.29). Hastalarin 3’ Gne yaslari kiiglk oldudu igin efor testi; 3 hastaya da kalp
pili oldugu icin Holter testi uygulanmadi. Efor kapasiteleri ve Holter bulgulari
Tablo 4.22. ve 4.23. de belirtilmistir. Holter kayidi normal olmasina karsin bir

hastada EKG’ de sinUs dugumu disfonksiyonu saptandi.

Efor kapasitesi SEVR() Yuzde (%)
Normal 6 27.3
Minimal azalmig 10 45,5
Belirgin azalmig 5 22.7
Ciddi azalmis 1 4.5

Tablo 4.22.Hasta grubunun efor kapasiteleri

Holter SEVIRG)) Yuzde (%)
Normal 12 54.5
Nadir SVE 6 27.3
Sik SVT 1 4.5
Atrial fibrilasyon atagi 1 4.5
izole VES 2 9.1

Tablo 4.23.Hasta grubunun Holter bulgular



Kontrol grubunun Holter kayitlarinda ritim bozuklugu saptanmadi.
Kontrol grubuyla kalp pili olmayan 22 hastanin Holter kayitlarindaki ortalama
ST depresyonu ve ST elevasyonlari arasinda anlamh bir fark bulunmadi
(p>0.05) (Tablo 4.24.):

ST elevasyonu ST depresyonu

Kontrol 4.01 ¥ 2.57 4.56 ¥ 3.29

Hasta 5115414 4.95 ¥ 5.02

Tablo 4.24.Hasta ve kontrol gruplarinin Holter kayitlarindaki ST elevasyonu

ve ST depresyonlarinin karsilastiriimasi

Yirmi iki hastanin ve kontrol grubunun “rest ECG” bulgulari icinde QRS
suresi disinda anlamh fakhlik yoktu. QRS suresi hasta grubunda anlamli
olarak uzamisti (p>0.05) (Tablo 4.25.):

Parametreler Kontrol Hasta p
PR mesafesi 134.08 ¥ 19.60 141.64 F 22.53 >0.05
P siiresi 91.84 ¥ 12.29 96.50 ¥ 17.85 >0.05
QRS siiresi 80.56 ¥ 11.16 91.82 ¥ 11.83 <0.01
QTc 403.52 ¥ 15.41 406.91 ¥ 29.81 >0.05
QTd 44.36 7 19.74 48.77 ¥ 24.24 >0.05
QTdc 49.53 ¥ 21.90 56.51 ¥ 28.32 >0.05

Tablo 4.25.Hastalarin ve kontrollerin “rest ECG” bulgularinin karsilastiriimasi

Yirmi bes hastadan 13’ iinde (% 52) ekokardiografide mitral yetmezlik,
3 hastada (% 12) trikUspit yetmezlik ve ¢ift gikimli sag ventrikilll bir hastada
aort yetmezligi mevcuttu. Altisinda (% 24) pulmoner arterde gradient
bulundu. Ameliyat yasi ile mitral yetmezlik varhgi arasinda anlamli bir iligki
bulunmadi (p>0.05) (Tablo 4.26.):
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Mitral yetmezlik Sayi (n) Ameliyat yasi
Yok 12 5.04 ¥ 4.04
Var 13 6.96 ¥ 2.93

Tablo 4.26.Hasta grubunda mitral yetmezlik goérilmesi ile ameliyat yasi

arasindaki iligki

Yirmi bes hasta iginde mitral yetmezlik, Fontan cerrahisi dncesi 6n
prosedur uygulananlarin 6’ sinda (% 54.5), 6n prosedir uygulanmayanlarin
7' sinde (% 50) mevcuttu. On prosedir uygulanmiglarla uygulanmamiglar
arasinda mitral yetmezlik agisindan anlamli fark bulunmadi (p>0.05).

Hasta grubunda mitral yetmezlik orani, kontrollerle karsilastirildiginda
anlamli olarak daha fazlaydi (p<0.01). Ama trikUspit yetmezlik agisindan
anlamli fark bulunmadi (p>0.05) (Tablo 4.27.):

Mitral yetmezlik TrikUspit yetmezlik

Yok Var Yok Var
Kontrol 22 (% 88) 3 (% 22) 21 (% 84) 4 (% 16)
Hasta 12 (% 48) 13 (% 52) 22 (% 88) 3 (% 12)

Tablo 4.27.Hasta ve kontrol gruplarinda mitral ve trikispit yetmezlik oranlari

Sistolik ve diyastolik ekokardiografi parametrelerinin hasta ve kontrol

grubu arasindaki karsilagtiriimasi Tablo 4.28." de verildi:
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Parametreler Kontrol Hasta p
EVERD 42.920 7.595  40.419 F 12.219 >0.05
e 26520 ¥5.019  28.196 ¥ 10.611 >0.05
= 69.000 ¥ 3.958 63.038 T 8.637 <0.01
NP 38.164 ¥ 2.879 33.942 ¥ 6.095 <0.01
LVPW-s 9.488 ¥ 2.307 10.340 ¥ 2.956 >0.05
LWRWed 6.364 ¥ 1.713 6.828 ¥ 1.719 >0.05
E 0.977 ¥ 0.188 1.278 ¥ 2.480 >0.05
A 0.603 ¥ 0.121 0.604 ¥ 0.154 >0.05
E/A 1.644 F 0.220 1.353 F 1.396 <0.01
AT 97.32 F 44.32 84.44 F 27.54 >0.05
DT 155.85 F 41.54 149.52 F 36.67 >0.05
TDF 383.24 ¥95.94 39592 F 102.00 >0.05
IR 53.76 ¥ 7.73 67.28 7 14.68 <0.01
Kalp hizi 82.36 ¥ 15.73 84.48 ¥ 16.68 >0.05

Tablo 4.28.Hastalarin ve kontrollerin diyastolik fonksiyon parametrelerinin

karsilastiriimasi

Kalp pili olmayan 22 olguyla kontrol grubunun 24 saatlik HRV
analizleri Tablo 4.29." da karsilastinlmistir. Hastalarda, SDNN, RMSSD,
SDNN index, SDSD, NN50 count, pNN50, TINN ve slope log (a) degerleri
anlaml olarak daha dugsuk bulunmustur. HF degeri hastalarda belirgin olarak
daha dusuk olmakla birlikte p degeri 0.065 oldugundan istatistiki olarak

anlamli degildir.



Parametreler

SDNN
SDANN
RMSSD
SDNN index
SDSD
NN5Ocount
pPNN50
HRV TI
TINN

DI

LI

Slope log (a)
ULF

VLF-1

VLF-2

LF

HF

TP

Kontrol

171.32 ¥ 61.62

114.90 ¥ 53.49

109.54 ¥ 61.86

81.96 ¥ 32.36

109.54 ¥ 61.86

17010.52 ¥ 9657.20

35.14 ¥ 19.72

39.93 ¥ 15.31

316.00 ¥ 159.76

62.20 ¥ 46.26

-15.01 ¥ 9.76

-1.28 ¥ 0.09
1.09x10° ¥ 5.19x10°

2.32x10° ¥ 11.60x10°

116.11 ¥ 538.36
5.80 ¥ 10.77
213F1.21

7908.42 ¥ 37953.20

Hasta

130.08 ¥ 53.29

96.34 ¥ 52.35

60.75 ¥ 41.62

53.95 ¥ 31.64

60.75 ¥ 41.62

8712.59 ¥ 7881.99

16.64 ¥ 15.78

2604.58 ¥ 9192.30

206.21 ¥ 117.38

58.32 ¥ 30.07

-424.61 ¥ 1820.00

-1.38 ¥ 0.13
287.02 ¥ 731.26
17.84 ¥ 49.04
3.39 ¥ 3.83
242 %183
1.58 ¥ 0.67
22.11 ¥ 39.73

Y
<0.05

>0.05

<0.01

<0.01

<0.01

<0.01

<0.01

>0.05

<0.01

>0.05

>0.05

<0.01
>0.05
>0.05
>0.05
>0.05
0.065
>0.05
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Tablo 4.29.Hastalarin ve kontrollerin HRV parametrelerinin karsilastiriimasi

Kalp pili olan 3 hasta ve SAECG kayitlarinda sistemdeki gurUlti

(noise)>1.5 milivolt olan 4 hasta ve kontrol grubundan bir hasta SAECG
analizinde calisma disi tutuldu. QRS’ lerin SAECG analizlerinden HFQRS
anlamli olarak hasta grubunda uzundu (p<0.05). RMS40 degerleri belirgin

olarak hasta grubunda fazla olmakla birlikte bu istatistiksel olarak p=0.051

oldugundan anlamh degildi (Tablo 4.30.):
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Parametreler Kontrol
AHB 361.25 ¥ 72.38 374.17 7 78.52 >0.05
HFQRS 95.88 7 9.44 102.94 F 12.91 <0.05
LAD40 19.83 ¥ 5.66 19.39 ¥ 9.61 >0.05
RMS40 126.78 ¥ 98.00 73.98 7 60.29 0.051

Tablo 4.30.Hastalar ve kontrollerin SAECG analiziyle ge¢ potansiyel

parametrelerinin kargilastiriimasi

P dalgasinin SAECG analizinde hasta grubunda hem filtre edilmemis
(UFPD) hem de filtre edilmis (FPD) P dalgasi slresi anlamli olarak daha
uzundu (p<0.001) (Tablo 4.31.):

Parametreler Kontrol Hasta p

UFPD 92.416 ¥ 11.298 132.167 F 44.799 <0.001
FPD 83.750 ¥ 8.481 113.444 F 34.010 <0.001
RMS20-P 35.863 ¥ 107.450 6.441 T 4.235 >0.05
RMS30-P 32.114 7 87.039 8.064 F 5.598 >0.05
RMS40-P 30.108 F 74.811 9.412 ¥ 5.951 >0.05

Tablo 4.31.Hastalar ve kontrollerin P dalgasi SAECG parametrelerinin

kargilastiriimasi

Tam kan sayimi parametrelerinin karsilastiriimasinda; hasta grubunda
eritrosit sayisi (RBC) ve hematokrit (Hct) dederleri anlamli olarak daha
yiksekti (Tablo 4.32.). U¢ hastada trombositopeni (<100000/uL) mevcuttu.
Bunlardan birinde trombositopeni nedeni saptanamazken birinde kronik aktif
hepatit, digerinde de epilepsi nedeniyle karbamazepin kullanim 6éykusu vardi.
Karbamazepin kullanan hastanin koagulasyon parametrelerinden D-Dimer
degeri 2.29 ng/ml idi (normali 0-0.5). Tromboz Oykuslu olmayan ve

transtorasik ekokardiografisi normal olan bu hastaya intrakardiyak trombus
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acisindan daha duyarli olan transozafajiyal ekokardiogarfi yapilmasi

planlandi.

Parametreler Kontrol Hasta p
Hb 13.276 ¥ 1.415 13.958 ¥ 1.515 >0.05
Het 38.788 F 4.208 42.028 7 4.186 <0.01
WBC 6480.00 ¥ 1307.35 7656.00 ¥ 3622.16 >0.05
RBC 4.73x10° ¥ 0.41 5.16x10° ¥ 0.60 <0.01
MCV 82.564 ¥ 5.626 81.988 ¥ 9.808 >0.05
Plt 266000.00 ¥ 62938.46 257920 ¥ 149856.02 >0.05

Tablo 4.32.Hastalar ve kontrollerin tam kan sayimi parametrelerinin

kargilastiriimasi

Hastalarin 17’ si(% 68) aspirin, 12’ si(% 48) dipiridamol ve 7’ si(% 28)
warfarin kullaniyordu. Warfarin almayan 18 hastayla kontrol grubunun
koagulasyon parametreleri Tablo 4.33.” de karsilastiriimistir. Hasta grubunda
protein C aktivitesi, trombin zamani, PTZA anlamh olarak dusuk; fibrinojen,
PTZ ve INR ise anlamh olarak fazla bulunmustur. Gegirilmis serebrovaskuler
olay oOykusu olan, D-dimer diuzeyi 4.88 bulunan ve transtorasik
ekokardiyografisi normal olan bir hastaya intrakardiyak trombus agisindan

transdzafajiyal ekokardiografi yapiimasi planlandi.



Parametreler

PTZA

PTZ

INR

APTT

Fibrinojen
Trombin zamani
AT-3 aktivitesi
D-dimer

Protein C aktivitesi
VWEF antijeni

Serbest Protein S

Kontrol

89.40 ¥ 6.61

13.116 ¥ 0.578

1.084 ¥ 0.059

30.952 ¥ 1.949

290.92 ¥ 68.32

16.816 ¥ 1.062

118.00 ¥ 9.48

0.335 ¥ 0.159

88.28 ¥ 11.66

112.76 ¥ 57.39

87.004 ¥ 7.831

Hasta

74.39 ¥ 8.37

14.561 ¥ 1.024

1.247 ¥ 0.104

33.344 ¥ 7.882

338.61 ¥ 78.17

16.139 ¥ 0.885

113.72 ¥ 12.03

0.819 ¥ 1.220

77.83 ¥ 16.78

139.83 ¥ 60.00

88.639 ¥ 24.716

Y
<0.001

<0.001

<0.001

>0.05

<0.05

<0.05

>0.05

>0.05

<0.05

>0.05

>0.05
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Tablo

kargilastiriimasi

4.33.Hastalar

ve kontrollerinin

koagulasyon

parametrelerinin

Kan biyokimyasi parametrelerinin kontrollerle kiyaslamasinda; hasta

grubunda ALT, AST, GGT ve LDH degerleri

anlamli olarak yuksek,

kolesterol ise anlamh olarak dusuk bulunmustur (Tablo 4.34.). PLE’ li Gg

hastada

hipoproteinemi ve hipoalbuminemi belirgindi.

karaciger

enzimlerinde

yukselme

olmasina

kargin



Parametreler
ALT

AST

GGT

ALP

LDH

Total Biliiriibin
Direkt Biliriibin
Glukoz
Protein
Albumin
Kolesterol
Trigliserid
HDL

LDL

VLDL
BUN
Kreatinin
Urik asit
Fosfor
Kalsiyum
Sodyum
Potasyum

Klor

Kontrol

15.00 ¥ 4.86

22.84 ¥ 5.37

11.96 ¥ 5.06

497.24 ¥ 234.29

393.52 ¥ 114.86

1.02 ¥ 1.49

0.75 ¥ 2.08

89.36 ¥ 13.72

7.304 ¥ 0.448

4.404 ¥ 0.374

151.72 ¥ 28.01

94.44 ¥ 36.43

52.68 ¥ 17.69

79.25 ¥ 21.64

18.89 ¥ 7.29

12.71 ¥ 2.70

0.714 ¥ 0.164

4592 ¥ 2.554

4.636 ¥ 0.893

10.060 ¥ 0.419

139.92 ¥ 2.56

4.28 ¥ 0.32

107.00 ¥ 3.19

Hasta

23.82 ¥ 13.74

35.64 ¥ 7.93

48.78 ¥ 29.63

546.92 ¥ 271.75

591.44 ¥ 169.68

0.71 ¥ 0.52

0.29¥0.25

90.60 ¥ 15.95

7.156 ¥ 1.582

4.196 ¥ 0.962

132.04 ¥ 20.26

80.32 ¥ 39.66

45.76 ¥ 12.13

70.26 ¥ 18.45

16.20 ¥ 7.95

15.98 ¥ 8.38

0.751 ¥ 0.150

4.836 ¥ 1.541

4.928 ¥ 0.869

9.744 ¥ 1.239

140.28 ¥ 2.81

4.36 ¥ 0.45

107.36 ¥ 3.51
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p
<0.01

<0.001

<0.001

>0.05

<0.001

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

<0.01

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

>0.05

Tablo 4.34.Hastalar ve kontrollerin

kargilastiriimasi

kan biyokimyasi

parametrelerinin
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TARTISMA

5.1. Retrospektif calisma

Kavopulmoner sant ve Fontan cerrahisi sonrasinda elde edilen uzun
donem izleme ait veriler; son otuz yilda kazanilan deneyimler ve gelistirilen
yeni teknikler sayesinde sag kalim oranlarinin arttigi yénindedir. Ozellikle
ameliyat sonrasi erken dénemdeki bakimda edinilen deneyimler ve
iyilestirmeler erken donem mortalitesindeki duzelmenin baslica nedenidir.
Ayrica yeni teknikler, Fontan cerrahisinin ilk uygulandigr donemlerdeki hasta
secim Kriterlerinde de bir esneme saglamistir.

Fontan cerrahisi sonrasi klinisyenin karsikarsiya oldugu en onemli
sorun, hangi faktorlerin erken postoperatif basarisizliga sebep oldugunun, ve
hangi faktorlerin ge¢ donem Fontan dolagiminda bozulma riskini arttirdiginin
bilinmesidir. Clnkl erken ve ge¢ dénem sorunlarin risk faktorleri birbirinden
farkhdir. Fazla sayida hasta ve prosedire ait degiskenin olmasi, erken
donemdeki sorunlarin ortaya ¢ikisini etkiler. Ancak ge¢ doénem sorunlarinin
ortaya cikisi hasta segiminden ve prosedure ait degiskenlerden daha
badimsiz gérinmektedir. ClUnkU perioperatif gidisteki dizelmenin ge¢ donem
risklerinde artma ile sonuglandigina dair bir kanit yoktur (1).

Fontan ve arkadaslann 1990’ da 334 ideal sayilabilecek Fontan
adayinin erken ve ge¢ donem sonugclarini; 1 ayhk,6 aylik, 1, 5, 10 ve 15 yillik
sagkalim oranlarini % 92, % 89, % 88, % 86 % 81 ve % 73 olarak rapor
ettiler. Ayrica ameliyattan sonraki ilk 6 ayda, aylik 6lum hizi-zaman egrisinin
hizli bir dismeden sonra az bir edimle ge¢ donemde yeniden yukseldigi
saptandi, ayni sekilde ameliyat sonrasi izlem siresi gectikce fonksiyonel
kapasitede azalma oldugunu gdsterildi (2). Bu durum Fontan cerrahisinin
kiratif degil, palyatif bir prosedur oldugunu belirtmektedir.

Driscoll ve arkadaslari 1985’ den 6nce Fontan cerrahisi yapiimis 352
hastadaki 1, 5 ve 10 yilik sagkalim oranlart % 77, % 70 ve % 60 olarak
yayinlamistir. Bu raporda; trikUspit atrezisi disindaki tek ventrikil anomalileri
veya kompleks kardiyak morfolojiler, ameliyatin daha erken takvim yillarinda

yapilmasi, heterotaksi sendromlari, erken ameliyat yasi, yluksek pulmoner
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arter basinci ve atriyoventrikuler kapak disfonksiyonunun sagkalim oraninin
digmesinden sorumlu oldugu belirtilmistir (3).

Bizim galismamizda ise 1 aylik, 6 aylik, 1, 5 ve 5 yildan sonraki sag
kalim oranlari % 79.7, % 72.5, % 69.6, % 63.6 ve % 55.3 bulundu. Hasta
sayisinin azhgi, buna kargin tanilarin ve uygulanan ameliyat tekniginin
cesitliligi, heterotaksi tanilari hakkinda retrospektif yeterli bilgi edinilememesi
nedeniyle sagkalim oranlari Uzerinde tanilarin ve uygulanan ameliyat
tekniginin etkisi belirlenemedi. Bir bakima yillar iginde kazanilan deneyim ve
birikimin dolayli dlgusi olarak ameliyatin uygulandigi takvim yilinin, mortalite
uzerindeki etkisi istatistiki olarak anlamli olmamakla birlikte; 1991-1995
arasinda % 56.7 olan tim mortalite orani son 5 yilda % 34.6’ ya dusmustQ.
Ameliyat tekniginde deneyim, hasta seciminde, postoperatif bakim ve
izlemlerde gerekli standartlarin saglanmasiyla sag kalim oranlarinda duzelme
saglanabilir. Cunkl, bir cok merkezde artik daha kompleks anatomili ve
hemodinamik olarak daha riskli olgularda bu cerrahinin uygulaniyor olmasina
ragmen 6zellikle erken dénem sag kalim oranlari % 10 ‘un altina hatta % 5’
lere kadar dusmustur (43, 44). Ancak elde edilen bu iyilesmeler daha g¢ok
yeni geligtirilen teknikler sayesindedir. Kaulitz ve arkadaglarinin 1996’ da
yayinladigi total kavopulmoner sant teknigi uygulanmig 72 olguda genel
mortalite orani % 9.7’ dir (45). Stamm ve arkadaslarinin 1987-1991 arasinda
fenestrasyonlu veya fenestrasyonsuz lateral tlunel teknigi kullaniimig 220
hastalik serisinde 30 gunlik erken mortalite % 5.5 iken, 5 yillik mortalite %
93, 10 yilhk mortalite % 91’ di (46). Oysa bizim serimizde, lateral tinel teknigi
uygulanan sadece 14 hasta vardi ve bunlarda genel mortalite orani % 50 idi.
Klasik atriyopulmoner yaklagsimh Fontan tekniginden sag kalim orani % 60.5
bulunmasina karsin bu teknigin daha fazla sayida hastaya (38 hasta)
uygulanmasi ile iligkili oldugunu dusunuyoruz.

Hasta grubumuzun tanilari iginde en fazla sag kalim orani % 65.5 ile
trikUspit atrezili hastalarda saglandi. Ancak diger tanilara sahip hastalarin
sayllari oldukga az oldugundan, risk faktorl sayilabilecek bir tani

belirlenemedi.
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Erken ameliyat yasinin (4 yas oncesi) 6zellikle erken donem mortalite
ve komplikasyonlari igin dnemli bir risk faktori oldugu bir ¢ok calismada
belirtiimistir (1, 3, 47, 48). Ancak ge¢ donemde ameliyat olmak, daha uzun
sure kronik volum-basing yuku ve hipoksemiye maruz kalarak ventrikul
hipertrofisi ve atriyoventrikiler kapak yetersizliginin gelismesine yol acabilir.
Ayrica varolan sistemik-pulmoner arter gantlarinin erken donemde
kaldiriimasi da pulmoner vaskuler yatagin korunmasini saglar (44). Son 10
yilda ameliyat yagi konusundaki yaygin kani degismis ve bir ¢ok cerrah artik
en uygun yasin 2-4 yas arasl oldugunu dusunmektedir (45, 47, 49). Ayrica
bircok merkezde evrelendirilmis tedavi yaklasiminin benimsenmesi de erken
donem mortalitesinin azalmasinda etmendir.

Bizim galismamizda ameliyat yasi erken donemde kaybedilenlerde
daha kucuk olmasina karsin bu istatistiki olarak anlamh bulunmadi. Fakat
bunun nedenini 17 vyasinda ameliyat olmus ve erken dodnemde
tromboembolik komplikasyon nedeniyle kaybedilen hastaya bagladik. Ayrica
erken dénem o6lum nedenlerinin ilk sirasinda (% 70) bulunan low output
sendromu gorulen hastalarin ameliyat yasi gérilmeyenlerden daha kuguktu.
Hastalarimizdan 5 yasindan 6nce ameliyat edilenlerin % 36.9’ u, 5 yasindan
sonra ameliyat edilenlerin % 19’ u erken donemde kaybedilmistir. Bu durum,
erken ameliyat yasinin erken donem Fontan dolagiminin yetmezligine yol
actigini gostermektedir. Fontan dolagimi zaten dusuk kardiyak debi,
yukselmis santral ven6z basing ve pulmoner arterde normal pulsatil akimin
kaybolmasi ile karakterlidir. Bu normalden farkli hemodinami, uzun siren
kardiyopulmoner by-pass’ in yol actigi miyokardiyal iskemi ve erken ameliyat
yasinin neden oldugu perioperatif pulmoner vaskiler direnc ylkselmesi
postoperatif bakimin yetersizliginin de eklenmesi ile “low output sendromu”
gelismesine neden olacaktir. Gelisen ventrikuler yetmezlik ve uzun slren
eflizyonlar ise diger bir erken dénem major komplikasyonlarindan akut renal
yetmezlik gelisimine de yol agar.

Uzamis kardiyopulmoner by-pass suresinin 6zellikle kuguk yastaki
hastalarda postoperatif pulmoner vaskuler direnci yukselterek erken donem

Fontan dolasiminda yetmezlige yolagigi bildiriimistir (45). Bizim serimizde de



77

sag kalanlarda ortalama kardiyopulmoner by-pass suresi daha kisa bulundu.
Benzer olarak aortik klemp suresi kaybedilen hastalarda anlaml olarak daha
uzun olmasina ragmen istatistiki yonden o6nem goéstermedi. Olusan
miyokardiyal iskeminin uzamasi postoperatif ventrikiler performansi
dugurerek bu etkiye neden olabilir. Knott-Craig ve arkadaslarinin yaptigi
calismada da uzamig aortik klemp suresinin erken donem risk faktort oldugu
belirtilmistir (47).

istatistiki olarak anlamli olmamasina ragmen trikispit atrezili
hastalarda plevral ve perikardiyal efuzyon sikligini, gift gcikimli sag ventriklli
ve tek ventrikil anomalili hastalardan daha az bulundu. Bu durum preoperatif
hemodinamik ozelliklerin trikispit atrezilerinde nispeten daha iyi korunmasi
ile aciklanabilir. Ayrica lateral tinel teknigi kullanilan hastalarda plevral ve
perikardiyal efizyon klasik atriyoventrikiler yaklasimli Fontan uygulanan
hastalara gbére daha az gorulmesi; lateral tunel teknigindeki akim
dinamiklerinin daha iyi oldugunu gostermektedir.

Fontan cerrahisi sonrasi ortaya ¢ikan aritmiler icin; ge¢ ameliyat yasi,
atriyopulmoner Fontan teknigi, kronik atriyal duvar distansiyonu ve artmig
duvar stresi gibi risk faktorleri bildirilmistir (50,51). Bizim serimizde genel
aritmi sikhgr % 21.8 olup, hem erken hem ge¢ dénem aritmileri arasinda en
sik gorulen aritmi tipi AV blok olarak bulundu. Birgok yayinda lateral tlnel
tekniginden sonra aritmi sikliginin azaldigi bildiriimekle birlikte bunu bizim
hasta grubumuzda gosteremedik. Bu sonug lateral tunel teknigi uygulanmig
hasta sayimizin azhdi ile agiklanabilir.

Ancak tek ventrikil anatomili hastalarda erken aritmi siklhigi anlamli
olarak daha yuksekti ve uygulanan ameliyat teknigi ile ilgisi yoktu. Bu hasta
grubunda ileti yollarinin diger gruplara gére daha az gelismis olmasi ya da
kronik volim ve basing yukunun siddetinin diger tani gruplarina gore daha
fazla olmasi bunu aciklayabilir. Boyle bir birlikteligi gostermek icin daha fazla
sayida hasta gruplari arasinda hemodinamik, patolojik ve elektrofizyolojik
calismalar yapilmasi yol gosterici olabilir. Bunun disinda burda kisaca tek

ventrikll anatomili olarak belirtilen hastalarin kendi igindeki alt gruplarinin da
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aritmi riskine katkisi olabilir. Ancak bunun igin daha fazla hastaya gereksinim
vardir.

Aritmi gelisimi ile ameliyat yagi arasinda bir baginti bulunmadi. Fontan
cerrahisinde Ozellikle atriyal flutter gelisimi icin, ge¢ yasta ameliyatin riskli
oldugu bilinmekle birlikte bu baginti lineer bir baglanti degildir. On yasindan
sonra yapilan ameliyatlarda atriyal flutter riski fazla olmakla birlikte; daha
klguk yas gruplar arasinda bu farklilik gésterilememistir (50). Weber ve
arkadaslari, 2 yasindan once ve sonra ameliyat edilenleri kiyasladiginda geg
aritmi agisindan esit siklik saptamiglardir (52).

Protein  kaybettirici enteropati kesin  patofizyolojisi  acikliga
kavugmamakla birlikte kronik santral vendz basing artisiyla ilgili bir
komplikasyondur. Yapilan c¢alismalarda % 10-24 arasinda goéruldugu
bildiriimekle birlikte (53); Mertens ve arkadaslari, yasayan 3029 Fontan
cerrahisi uygulanmis hastada PLE siklhigint % 3.7 olarak bulmustur (54).
Bizim serimizde toplam 4 hastada (% 5.1) bu komplikasyon goérilmas,
bunlardan biri kaybedilmistir. Yasayan hastalarimiz igindeki PLE sikligi ise %
7.7 oraninda bulunmustur. Ancak uygulanan spesifik Fontan teknigi ve tani
ile PLE riski acisindan bir baginti bulmak icin hasta sayimiz yeterli degildi.

Fontan cerrahisi sonrasi zayiflamis ventrikiler fonksiyon, disritmik kan
akimi dinamikleri, turbulans gibi faktoérler tromboembolik komplikasyonlarin
gelisimiyle yakindan ilgilidir. Ancak yuksek santral vendz basincin neden
oldugu selektif karaciger disfonksiyonu ve koagulasyon faktor eksiklikleri asil
nedenler arasinda gibi gérinmektedir. Yapilan yayinlarin birgcogunda % 10-
20’ ler oraninda tromboembolik komplikasyonlardan s6zedilmektedir (2, 12,
48). Bizim serimizde tromboembolik komplikasyonlar 8 hastada (% 10.3)
gOrulmustir. Ameliyat tekniginin bu komplikasyonla iligkisi gosterilememigtir.
Ancak tromboembolik komplikasyon gorulen hastalarin ameliyat yaslar
gorulmeyenlerden c¢ok daha buyudktl. Sonuc¢ olarak ameliyat yasinin gecg
olmasi anlamli bir risk faktorl gibi gériinmektedir. Bu durum uzun sure volim
ve basing yuku altinda kalan atriyum ve ventriktllerin morfolojisinin daha
bozuk olmasi ve yeni dolasim tipine uyumun azliginin neden olacag! daha

fazla turbulansla agiklanabilir.
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5.2. Prospektif Calisma

Prospektif c¢alismamizin amaci Fontan cerrahisi uygulanan
hastalardaki spesifik komplikasyonlari ve bunlari édnceden saptayabilecek
parametreleri ortaya ¢ikarmakti. Bir ay ile 14 yil arasinda izlem suresi olan 25
hastadan PLE’ li 2 hasta diginda gunluk hayata uyumlari oldukga iyiydi.
NYHA fonksiyonel siniflamasina gore % 76’ s1 Sinif 1 ve % 24’ 4 ise Sinif 2’
deydi. Bu bulgu literatirdeki birgok ¢alisma ile uyumluydu (2, 3, 55, 56).

Ancak Klinik durum ne olursa olsun sonug¢ta Fontan dolasimi normal
fizyolojik bir hemodinaminin 6zelliklerinden farklidir ve her zaman igin spesifik
beklenmeyen komplikasyonlar gelisebilir. Yayinlanan birgok c¢alismada bu
hastalarin maksimum egzersiz kapasitelerinde azalma oldugu gosterilmigtir
(3, 56). Bizim bulgularimiz da bu bilgiyi destekliyor. Efor kapasitesi ciddi
oranda azalmis olan hastada ise PLE mevcuttu. Bazi calismalarda efor
kapasitesindeki azalma aritmilerle birliktelik gOstermisse de bizim
calismamizda kalp pili olan 3 hastada efor kapasitesinde minimal bir azalma
saptanmistir. Ustelik Gewillig ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada kardiyak
performanstaki sinirlanmanin baslica belirleyicisinin uygunsuz kalp atimi
degdil ventrikller kontraktilitedeki bozulma oldugu belirtiimistir (57). Daha
onceki yayinlarda belirtildigi gibi Fontan cerrahisi sonrasi kardiyak
performastaki bozulmanin  nedeni sistemik  ventrikilin diyastolik
fonksiyonunun bozulmasidir (38, 56).

Bizim hastalarimizda Doppler ekokardiografi ile bakilan diyastolik
fonksiyon parametrelerinden izovolemik relaksasyon zamaninin (IVRT)
uzamasi, E ve A dalgalarinin velosite oraninin (E/A) diismesi kontrol gruba
g6re anlamli bulundu. Ayrica sistolik fonksiyonun gostergesi olarak ejeksiyon
ve kisalma fraksiyonlari hasta grupta anlamli olarak dismustli. Fontan
cerrahisi sonrasi fonksiyonel durumda progresif bir bozulmaya yol agacak
olan bu durumun kesin mekanizmasi bilinmemektedir. Ancak sistolik
fonksiyonlar nispeten iyi korunurken, diyastolik fonksiyonlar daha belirgin
bozulmustur (568, 59). Fontan cerrahisi sonrasi olusan yeni dolagsima gegis
déneminde 6n yukteki akut azalma ventrikdl kitlesi/volim oraninda artmaya

ve uygunsuz bir hipertrofik sol ventrikile yol agacaktir. Buna paralel olarak,
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bozulmus ventrikiiler relaksayonun gdstergesi olarak IVRT uzar. izovolemik
relaksasyon zamanindaki uzamadan erken diyastolik hizli dolus, anormal
duvar hareketleri ve intrakaviter akimin azalmasi sorumludur. Postoperatif 1-
3 yiIl sonra ventrikll kitlesi/volim orani preoperatif donemdekine benzer
olmakla birlikte yapilan c¢alismalarda anormal ventrikiler relaksasyonun
devam ettigi gosterilmigtir. Erken diyastolik dolustaki bu bozulmalar,
ventrikller kompliyansta azalma ile sonuglanabilir. Ayrica hipertrofik dokudaki
kontraktil elemanlar arasindaki etkilesmedeki gecikme, diyastolin tim fazlar
boyunca intraventrikller basing artigi ile sonuglanabilir. Fakat Fontan
cerrahisi sonrasi dominant ventrikuler morfoloji ne olursa olsun ventrikuler
dolum anormallikleri siktir ve dominant sag ventrikil morfolojili hastalarda
ventrikil hipertrofisi eslik etmez. Oyleyse alttaki mekanizma tek basina
ventriktler hipertrofiden baska kronik volim yukunin olusturdugu edinsel
veya intrinsik miyokardiyal nedenlerle iligkili olabilir (60). Bunun disinda sol
ventrikulde on yuk azalmasi da ventriklil kompliyansindaki azalmanin nedeni
olabilir. Ancak takipler boyunca sol ventrikil 6n ylk azalmasinin progresif
azalip azalmadigi bilinmemektedir. Ayrica Fontan cerrahisi sonrasi
hastalarda karakteristik olarak sistemik vaskuler direngte artma ard yuku
arttirarak diyastolik fonksiyon bozukluguna katkida bulunur (60).

Yapilan yayinlarda erken yasta ameliyat edilenlerde ve definitif Fontan
cerrahisi dncesi 6n prosedur uygulanan (6zellikle BDCPA) atriyoventrikller
kapak (mitral) yetmezliginin daha az goruldigu bildirilmistir. Ancak bizim
¢calismamizda mitral yetmezlik gorulenlerin ameliyat yasi daha buylk olmakla
birlikte istatistiki olarak anlamli degildi. On prosedir uygulanan hastalarla
uygulanmayanlar arasinda mitral yetmezlik agisindan fark gosteremedik.

Kalp pili olan 3 hasta disinda bir hastada sinus node disfonksiyonu ve
PLE’ li bir hastada da Holter kaydinda atriyal fibrilasyon atagi tespit edildi.
Yani aritmi gorulme orani % 20 idi. Hem kronik yUksek sag atriyum basinci
hem de atriyal cerrahi teknigi supraventrikiler tasikardi olasiligini arttirir.
Aritmi sonucu oldugu tahmin edilen ani kalp 6lumda, birgok genis seride % 3
olarak rapor edilmistir (2, 61). Fontan onarimi sonrasi yapilan elektrofizyolojik

calismalar anormal sints digumu fonksiyonunu, atriyumda uzamis refrakter
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durumu, gecikmis intraatriyal iletimi ve induklenebilir atriyal aritmilerin
varligini ortaya koymustur (62). Ancak elektrofizyolojik calismanin hayati
tehdit edici bu olaylarin riski altindaki hastalar icin prediktif degeri
bilinmemektedir. Ancak son yillarda hayati tehdit edici ventrikiler tagikardi
ataklarini tetikleyen ge¢ potansiyellerin saptanmasinda sinyal ortalamali EKG
(SAECG) teknigi kullaniimaktadir. Ozellikle erigkinlerdeki iskemik kalp
hastaliklarinda  tanimlanan  ve  hastalikli  miyokardin  inhomojen
depolarizasyonunu temsil eden ge¢ potansiyeller daha énce Fontan cerrahisi
uygulanmig hastalarda galigsiimamisti. Fontan cerrahisi uygulanan hastalarda
baylk oranda atriyal aritmi gorilmekle birlikte, gerek cerrahi 6ncesi maruz
kaldigi volium-basing yuku gerekse Fontan hemodinamisinin yolagtigi
progresif diyastolik fonksiyon bozuklugunun ventrikil miyokard dokusu
Uzerinde vyaratacadl olasi degisikliklerin benzer ge¢ potansiyeller
yaratabilecgini disunduk. Bu nedenle hastalarin ve kontrol grubunun SAECG
ile QRS analizleri incelendi. Hasta grubunda ge¢ potansiyel
parametrelerinden HFQRS daha uzun ve RMS40 degeri daha duslk
bulundu. Bu durum, SAECG ile ge¢ potansiyel analizinin tek basina olmasa
bile diger tekniklerle birlikte aritmi riskini belilemede kullanilabilecegini
gOstermektedir.

Fontan prosedurlerinde atriyopulmoner veya atriyuma yakin kaval
yaklasimlar s6z konusu oldugundan daha 6nce hi¢ yapiimamis olan SAECG
ile P dalgasi analizi uyguladik. CUnku Ozellikle uzamig atriyal iletiyi
gOstererek atriyal fibrilasyon tahmininde vyararli oldugu son doénem
yayinlarinda bildiriimektedir (31, 32). Ayrica kardiyak cerrahi sonrasi atriyum
boyutundan bagimsiz olarak atriyal iletideki intrinsik degisiklikleri yansittigi ve
postoperatif atriyal fibrilasyonun en dnemli prediktori oldugu bildirilmigtir.
Uzamig atriyal iletiye genigslemis atriyumun etkisini gostermek igin
ekokardiografi yardimiyla atriyum boyutlari normal olan ve olmayan 2 grup
arasinda P-SAECG analizi yapilmis ve fark saptanmamistir (32). Bagka
yayinlar da bu bulguyu desteklemektedir (63, 64). YUksek riskli hastalarin

taninmasi halinde de profilaktik antiaritmik olarak beta blokerlerin
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kullaniminin kardiyak cerrahi sonrasi atriyal fibrilasyonun onlenmesinde en
etkili yontem oldugu belirtilmistir.

Bizim hasta grubumuzda da hem filtre edilmis P suresi hem filtre
edilmemis P suresi kontrollerden anlamli olarak daha uzundu. Ayrica
istatistiki olarak anlamh olmamakla birlikte P dalgasinin son 20, 30 ve 40
milisaniyelerindeki RMS voltajlari kontrollerden daha duguktu. Belki de
hastalikli atriyum dokusunun inhomojen depolarizasyonu da QRS
kompleksinin sonundaki gec¢ potansiyellere benzer bu tur dusuk genlikli
voltajlara yol agiyor olabilir. Literaturdeki P-SAECG genellikle P dalga
suresini igermektedir. P dalgasinin son 20, 30 ve 40 milisaniyesindeki RMS
voltajlari ile ilgili az sayida galisma vardir ve sonuglar degigkendir. Bu
parametrelerin degeri henuz belli degildir.

P dalga suresini, otonom tonus muhtemelen intraatriyal iletimi
degistirerek etkiler. Kavopulmoner sant yapilan hastalarda 6zellikle otonom
ileti ag1 agisindan c¢ok zengin olan kaval venlerin kokleri ve sag atriyum
miyokardi zedeleneceginden, bu hastalarda kalp hizinin otonom
regulasyonunda bozulma beklenebilir. Bu da zaten varolan aritmik faktorlere
bir yenisinin eklenmesi demektir. Bu nedenle bozulmug otonomik tonusun
gOstergesi olarak, hasta grubunun kalp hizi  degiskenligi (HRV)
parametrelerini kontrol grubuyla kiyasladik. Sonuc¢ olarak time domain
parametrelerinden SDNN, RMSSD, SDNN index, SDSD, NN50count, pNN50

ve TINN degerlerinin kontrollere géreanlamli olarak azalmisti. Ayrica frekans
domain parametrelerinden slope log (Q) ve HF hasta grubunda kontrollere

gore dusuktu. Bu da Fontan cerrahisi sonrasi otonom tonusun etkilendigini
gOsteriyor. Otonomik dengedeki boyle bir bozulma gesitli kardiyak aritmilerin
olusumuna zemin hazirlayabilir. Miyokard enfarktlisiU sonrasi aritmik olay
riskini saptamada tek basina veya diger yontemlerle birlikte kullanilabilecegi
kesin olarak bilinmektedir (65). Literatirde kavopulmoner sgant sonrasi
azalmis kalp hizi degiskenligine ait kisa donem kayitla yapimis tek
calismada da benzer sonugclar elde edilmigstir (34).

Son yillarda ventrikil repolarizasyonundaki instabilitenin bir gostergesi

olan ve potansiyel oOlumcul ventrikiler aritmilerin habercisi sayllan QT
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dispersiyonu artisini noninvaziv bir yontem oldugu i¢in c¢alismamizda bir
diger aritmi belirleyicisi olarak ele aldik. Ancak hasta ve kontrol grubu
arasinda belirgin bir fark bulamadik. Son dénemde yapilan yayinlarda, QT
dispersiyonunun prognostik degeri rapor edilmis olmasina ve kalp
hastalarinda sagliklilara gore artmis bulunmasina karsin; kalp hastalari ve
saglikh hastalar arasinda, kotu gidigli olan ve olmayan hastalar arasinda QT
dispersiyonu degerlerinin genis oranda ustuste bindigi gorulmektedir.
Repolarizasyon anormalliklerini saptamada yaklasik ve kaba bir yontem
olarak gorulmeye baslanan QT dispersiyonu yerine T dalgasi analizlerine
yonelinmesi onerilmektedir (37, 66).

Gecgmiste Fontan cerrahisi sonrasi karaciger enzimlerinde minér
anormallikler ve Fontan dolasimindaki obstruksiyonun neden oldugu
karaciger fibrozu bazi yayinlarda rapor edilmigtir (17, 55, 67). Bu nedenle
karacigerin sentez fonksiyonlari arasinda olan albumin ve koagulasyon
faktorlerinin  de etkilenmesi olasidir. Bizim c¢alismamizda karaciger
enzimlerinden ALT, AST, GGT ve LDH hasta grubunda kontrol grubuyla
kiyaslandiginda anlamli olarak artmigti. PLE’ li hastalar disinda albumin
dizeylerinde digsme saptanmadi. Bu bulgu karaciger sentez fonksiyonunun
blyUk oranda korundugunu gosterebilir. Koagulasyon faktorlerinden protein
C aktivitesinde ise kontrol gruba gore disme mevcuttu. Ote yandan hasta
grubunda ekstrinsik yolagin etkinligini gosteren protrombin zaman aktivitesi
daha disik bulunurken protrombin zamani, INR ve trombin zamaninda
artma saptanmistir. Ekstrinsik yolaga ait bu anormallikler, bizim bu ¢alismada
incelemedigimiz Faktor V ve VII' nin olasi bir karacigerdeki sentez eksiklikleri
ile ilgili de olabilir. Van Nieuwenhuizen ve arkadaglarinin Fontan proseduru
uygulanmis 28 hastada yaptigi ¢alismada protrombin zamaninda uzamayla
birlikte,16 hastada Faktor V ve 7 hastada Faktor VIII eksikligi saptanmigtir
(17). Ayrica hasta grubunda trombin zamanindaki anlamli uzama; trombinin
fizyolojik inhibitdrl olan antitrombin 3 azligi veya intrinsik yolaktaki bir faktor
(Faktor VIII) eksikligi ile de ilgili olabilir. Ancak bizim galismamizda Faktor VI

dizeyleri ¢alisiimadigi i¢cin ve antitrombin dizeyleri kontrol grubuna gore
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dusmekle birlikte bu disme anlamli olmadigindan bunun nedenini kesin
olarak ortaya koyamadik.

Literaturdeki celigkili sonuglar nedeniyle, Fontan cerrahisi sonrasi
kardiyak trombus ve tromboembolik olaylarin gercek sikligi bilinmemektedir.
Dahasi literatirde kardiyak trombusun tanisi igin kullanilacak araglar
hakkinda ve tromboembolizmin 6nlenmesine yonelik optimal stratejiler ve
endikasyonlari konusunda bir fikir birligi yoktur (68). Balling ve arkadaslari
yasayan 52 hastalik serilerinde % 33 oraninda klinik belirtisi olmayan
trombus formasyonu saptamisdir. Bu c¢alismada altta yatan morfolojik
hastalik, ameliyat yagi, ameliyat teknigi, cinsiyet, laboratuar (Htc yuksekligi
gibi) ve hemodinamik bulgularla trombus gelisimi ile ilskili bulunmadigi ve
oral antikoagllan tedavinin tum fontan cerrahisi uygulanmis hastalara
verilmesi gerektigi belirtiimigtir (68). Bizim calismamizda hematokrit ve
eritrosit duzeyleri hasta grubunda anlamli olarak daha ylksek bulundu.
Literaturde benzer bulgular olmakla birlikte bunun nedeni tam olarak
aciklanamamistir. Bizim hasta grubumuzun ortalama O2 saturasyonu normal
olmakla birlikte nispi bir disukllik bu polisitemik durumdan sorumlu olabilir.

Antikoagulan faktor eksiklikleri; aktive halde Faktor V ve VIII' in potent
inhibitérd olan protein C, protein C’ nin kofaktdri olan protein S, trombinin
fizyolojik inaktivatdéri olan antitrombin 3 ve ana fibrinolitik proteaz olan
plazminin proenzimi olan plazminojen eksikligidir. Bircok ¢calismada Fontan
cerrahisini izleyen donemde % 25-75 oraninda protein C dusuklugu
bildirilmistir (12, 14-17). Ayni yayinlarda degisen oranlarda plazminojen ve
antitrombin 3 eksikliklerine de deginilmigstir. Ayrica ameliyat sonrasi ddonemde
zaman gegtikce bu eksikliklerin azaldi§i gosterilmistir (56). Buna bagli olarak
zamanla trombus olasiliginin azaldigr da sdylenebilir. Ancak hemodinamik
bozukluklarin ve staz durumunun devam etmesinin bu azalmay! nétralize
edecegi de unutulmamaldir.

Artmig trombin miktarini yansitan Trombin-Antitrombin (TAT)
kompleksi ve artmig fibrinolizi yansitan D-dimer hiperaktif koagulasyonu ve
bdylece de pretrombotik bir duruma isaret edebilir (69, 70). Ayrica bir

calismada bu pretrombotik durumu olan hastalarda ameliyat slresi izlem
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suresinin anlamh olarak daha uzun oldugu saptanmistir (17). Bizim
calismamizda TAT kompleksi calisiimamasina karsin D-dimer duzeyleri
kontrollerle kiyaslandiginda yuksek bulunmasina kargin, istatistiki olarak
anlamhligi gosteremedik.

Uc¢ hastamizda saptadigimiz trombositopeniye paralel olarak bunlarin
2’ sinde 0.5 ng/mL’ nin Ustinde D-dimer duzeyleri mevcuttu. Ayrica higbir
klinik ve laboratuar bulgunun eslik etmedigi 3 hastada da D-dimer yuksekligi
mevcuttu. Bu hastalardan 3’ Une klasik Fontan proseduru, birine BDCP sant
ve digerine de lateral tunel teknigi uygulanmigti. Bu hastalardan ikisinde
gegcirilmis tromboembolik olay dykuslu onlardan birisinde de Faktor 5 Leiden
mutasyonu mevcuttu. Bu hastalardan higbirinin ekokardiografisinde trombus
formasyonu saptanmamisti. Ancak son dénemlerdeki yayinlar trans6zafajiyal
ekokardiografinin transtorasik ekokardiye goére trombus formasyonun
gOstermede c¢ok daha duyarli oldugunu godstermektedir (71). Hatta bu
yontemin trombus saptanmasinda anjiokardiografinin yerini alabilecegi
sdylenmektedir (72). Bu nedenle belki de c¢alismamizin transdzafajiyal
ekokardiogarfi ile kombine edilmesi subklinik trombotik olaylarin
saptanmasinda s6zU gecen koagulasyon parametrelerinin prediktivitesini
gOsterecektir.

Hasta grubundaki 5 hastanin D-dimer yuUksekliklerini aciklamak
istersek; mevcut sag atriyal dilatasyon aynen dev hemanjomlarda
(Kassabach de Merrit sendromu) ve dissekan aort anevrizmalarinda oldugu
gibi burdaki hemodinamik gugcler, endotel Uzerinde olusturdugu kronik
zedelenme bir cesit kronik tUketim koagulabilitesine yol agiyor olabilir.
Nitekim benzer mekanizma disseken aort anevrizmalarinda da o6ne
surtlmastur (73, 74). Ayrica bu duvar stresinin tetikledigi inflamatuar
mekanizmalar da araci olabilir. Ancak bu iliskiyi gdsterecek bir trombus kaniti
transdzafajiyal ekokardigrafi yapiilmadigi igin elde edilemedi.

Bu hastalarda tromboembolik risk tayini i¢in, ameliyat dncesinde ve
ameliyat sonrasi takiplerinde bu protrombotik duruma yol agabilecek
parametrelerin incelenmesi yerinde olabilecedi duslncesindeyiz. Ancak

ameliyat sonrasi surdurulecek oral antikoagulan tedavinin bu parametrelere
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etkisini tayin etmek igin daha uzun sureli kontrolli ¢alismalara gereksinim

vardir.
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SONUGLAR ve ONERILER

6.1. Retrospektif Calisma Sonuglari

Bu calismada Aralik 1981-Temmuz 2001 tarihleri arasinda tek
ventrikil anomalisi olan veya iki ventrikil onarimina uygun olmayan
kompleks kardiyak morfolojili, kavopulmoner sant veya Fontan modifikasyonu
uygulanmig, Hacettepe Universitesi Tip Fakiltesi Cocuk Kardiyolojisi ve
Gogus Kalp Damar Cerrahisi bolumleri tarafindan izlenen 78 hastanin klinik
ve prognozla ilgili 6zellikleri incelenmigtir.

1. Yetmis sekiz hastanin % 60.3’ U erkek, % 39.7’ si kizdi. Erkek/kiz
orani 1.51 idi.

2. Ortalama ameliyat yaglari 5.950 + 4.107 yas (0.5-22) idi. Erken
postoperatif donemde goérilen olumlerin % 85.7’ sinden sorumlu
olan kardiyak low output sendromu gorulenlerde ameliyat yasi
daha klguktu. Ayrica tromboembolik komplikasyon gorulen
hastalarin ameliyat yasi (10.3 + 5.8), gértlmeyenlerden (5.4 £ 3.6)
daha buyuktu. Ameliyat yasinin diger komplikasyonlarla iligkisi
saptanmadi. istatistiki olarak anlamli olmamakla birlikte (p=0.09) 5
yasindan dnce ameliyat edilenlerin erken donem mortalitesi daha
yuksekti.

3. Hastalarin % 46.15 inde ftriklspit atrezisi, % 24.35 inde tek
ventrikdl anomalisi, % 16.66’ inda ¢ift cikimli sag ventrikil, % 7.69’
unda hipoplastik sol ventrikil, % 3.84’ inde pulmoner atrezi ve %
1.28' inde Ebstein anomalisi mevcuttu. Hastalarin tanilariyla
mortalite oranlari arasinda istatistiki olarak anlamh bir iligki
kurulmadi. Goérulen komplikasyonlardan sadece erken aritmilerin
tek ventikil anatomili hastalarda daha sik goéruldigu saptandi.
Diger tanilarla komplikasyonlar arasinda bir iliski bulunamadi.

4. Hastalarin % 59’ una klasik atriyopulmoner Fontan proseduri, %
18’ ine lateral tinel( total kavopulmoner sant) teknigi, % 15.2’ sine
Glenn santi, % 6.2’ sine ekstrakardiyak Fontan prosediri (1’ i

fenestrasyonlu) ve % 1.2’ sine (1 hasta) atriyoventriktler konduitli
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Fontan modifikasyonu (Bjork modifikasyonu) uygulanmigtir.
Ameliyat tipiyle komplikasyonlar ve mortalite arasinda bir iligki
bulunamamistir.

5. Ortalama hastanede kalis sureleri 18.24 + 16.49 gun (0-91) iken,
19 hasta hastanede kalig suresi iginde (% 24.4) kaybedilmigti.

6. Ik 30 giinde % 15.4 oraninda aritmi gorilirken ge¢ dénemde %
10.3 oraninda aritmi gorulmustur. Ameliyat yasi ve teknigiyle aritmi
gOrulme riski arasinda bir ilski kurulamamistir. Hastalarin % 12.8’
inde kalici kalp pili gerekli olmustur. Bunlardan erken dénemde
sinUzal bradiaritmi nedeniyle kalici kalp pili yerlestirilen bir hastada,
6 yil sonra sinus ritmine geri donus nedeniyle kalp pili cikariimistir.

7. Protein kaybettirici enteropati % 5.1 oraninda goériimus, bir hasta
ameliyattan 193 ay sonra bu komplikasyon nedeniyle
kaybedilmigtir.

8. Toplam 8 hastada (% 10.3) tromboembolik komplikasyon
saptanmigtir. Bunlardan Ugu erken donemde tromboembolik olay
nedeniyle kaybedilmistir. Halen yasayan bir hastada ise Faktor V
Leiden mutasyonu mevcuttur.

9. Ameliyat sonrasi yapilan revizyonun mortaliteye etkisi
saptanmamistir.

10.Kardiyopulmoner by-pass slresi erken donemde kaybedilen
hastalarda anlamli olarak daha uzun bulunmustur. Erken dénemde
kaybedilenlerde aortik klemp suresi de uzun olmakla birlikte
istatistiki olarak anlamli degildi.

11. Ameliyatin uygulandigi takvim yili ile mortalite arasinda anlamli bir
iliski bulunmamistir.

12.Dosyalarindan, telefonla ve Ocak 2001’ den sonraki takiplerinden
69 hastanin son durumlari hakkinda bilgi edinilmigtir. Buna gore
ameliyat sonrasi 1 aylik sagkalim orani % 79.7, 6 aylik sagkalim
orani % 72.5, 1 yillik sagkalim orani % 69.6, 5 yillik sagkalim orani

% 63.6 ve 5 yildan sonraki sagkalim orani % 55.3 bulunmustur.
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6.2. Prospektif Calisma Sonuglari

1.

Yaslari 1-35 yas (ortanca 13) arasinda degisen 25 hastanin
ortalama ameliyat yaslari 6.04 + 3.58 ve ortalama izlem sureleri
83.83 * 52.73 aydi. Yedi hasta warfarin kullaniyordu. U¢ hastada
(% 12) protein kaybettirici enteropati, 3 hastada (% 12) kalici kalp
pili, 3 hastada (%12) serebrovaskuler olay ve 2 hastada (% 8)
intrakardiyak trombus dykiisii mevcuttu. intrakardiyak trombuslu bir

hastada Faktor V Leiden mutasyonu vardi.

. Hastalarin % 76’ st NYHA’ a gore Sinif 1" de ve % 24’ G Sinif 2’

deydi.

Efor testi uygulanabilen 22 hastanin % 27.3’ Unun efor kapasitesi
normal, % 45.5’ inin minimal azalmis, % 22.7’ sinin belirgin azalmig
ve % 4.5 inin (1 hasta) ciddi azalmis oldugu goérulda. Efor
kapasitesi ciddi azalmig hastada PLE mecvcuttu.

Holter kaydi alinan kalp pili olmayan 22 hastanin % 54.5’ inde
normal sinus ritmi, % 27.3’ inde nadir SVE, 2 hastada izole VES, 1
hastada sik SVT ve 1 hastada da atriyal fibrilasyon atagi saptandi.

Kalp pili olmayan 22 hastanin Rest ECG kayitlarindan elde edilen
ortalama QT dispersiyonu degeri ile kontrol grubu arasinda farklilik
bulunmadi. Bizim hasta grubumuzda atriyal aritmi sikligini yuksek
bekledigimiz ve son zamanlardaki yayinlarda QT dispersiyonunun
degerlerinin gesitli gruplarda igice gectigi bildirildiginden bu yontemi
yararli olamayacagini dusunduk.

Hasta grubunda mitral yetmezlik anlamli olarak daha fazlaydi.
Hastalarimizin % 52’ sinde saptadigimiz mitral yetmezlik ile
ameliyat yasl arasinda bir korelasyon bulamadik. Ancak istatistiki
olarak anlamli olmasa da mitral yetmezlikli hastalarin ameliyat yasi
daha blyUktu.

. Hasta grubunda kontrollerle kiyaslandiginda diyastolik fonksiyon

parametrelerinden E/A daha diisik ve IVRT ise daha uzundu. Bu
sonuglar kavopulmoner sant veya Fontan cerrahisi uygulanan

hastalarda diyastolik fonksiyon bozuklugunu desteklemektedir.
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Ayrica hasta grubunda sistolik fonksiyon parametrelerinden EF ve
KF degerleri de daha dusiktd. Ancak bunun normal fizyolojik bir
dolasimi olmayan Fontan ameliyatinin sonuglari oldugunu
gOsterebilmek icin ameliyat dncesi ve sonrasi belirli strelerde elde
edilen verilerle desteklenmesi gerekir.

8. Kalp pili olmayan 22 hastanin 24 saatlik Holter kayitlan
incelendiginde kontrol grubuna gore HRV vyani kalp hizi
degiskenliginin azaldigi saptandi. Bu da otonom sinir sistemi
yolaklarinin zengin oldugu sag atriyum ve vena kava koklerinin
ameliyata teknigine ve onun hemodinamik sonuglarina bagl zarar
gordugunu telkin etmektedir. Azalmis kalp hizi degiskenliginin ani
olumle sonuglanan ritim bozukluklarinin habercisi olmasi nedeniyle
bu hastalarda belli araliklarla bu testin uygulanmasinin yararh
olacagi dusuncesindeyiz.

9. Kalp pili olmayan 22 hastanin SAECG kayitlari incelendiginde;
hasta grubunda ventriklller ge¢ potansiyel kriterlerinden 2’ sinin
(HFQRS ve RMS40) var oldugu goruldi. Bu bulgular geg¢
potansiyel kriterlerinden 3’ U karsilanmasa bile hasta grubunda
ventrikuler tasiaritmi riski oldugunu dusundurtmektedir. Daha genis
hasta gruplarinda vyapilacak calismalarla desteklenirse, aritmi
riskini tayin etmek icin belli araliklarla uygulanabilir. Ayrica P
dalgasi SAECG kayitlarinda hasta grubunda filtre edilmis P dalga
suresi uzun bulundu. Bu da hastalarimizdaki artmis atriyal
fibrilasyon riskini gostermektedir. Bu nedenle bu teknigin de belli
araliklarla rutin uygulanmasini dneriyoruz.

10. Warfarin almayan hasta grubunda koagulasyon parametrelerinden
protein C aktivitesini daha dugik bulduk. Ancak hiperkoagulabl bir
durumu yansitan bu verinin, ameliyat ancesi ve sonrasi belli
araliklarla Olculdigu calismalarla da desteklenmesi gerektigi
dusuncesindeyiz. ClUnkl bu parametrenin zaman igindeki degisimi
gosterilirse  hala tartismali olan ameliyat sonrasi antikoagulan

tedavi stratejileri kesinlik kazanabilir.
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11.Hasta grubunun kan biyokimyasi parametreleri kontrollerle
kargilastirildiginda; bobrek fonksiyon parametreleri arasinda bir
fark bulunamazken, karaciger fonksiyonunu gosteren ALT, AST,
GGT ve LDH dizeyleri daha yuksek bulundu. Bu da ameliyat
sonras! santral vendz artiginin minimal karaciger hasarina yol
actigini  gostermektedir. PLE gibi ciddi bir komplikasyon
gelismedikge, veya santral vend6z basingta ilerleyici bir artig
olmadikga bu hasarin ilerleyecegi dusuncesinde degiliz. Ancak bu
hastalarda karaciger fibrozu gibi komplikasyonlarda bildirildiginden
rutin  kontrollerinde  karaciger fonksiyonu parametrelerinin
incelenmesini bir kez daha vurguluyoruz. Ayrica hasta grubunda
albumin dizeyi kontrol grubunkinden farkli bulunmadigi igin protein
C dusukligu olsa dahi karacigerin sentez fonksiyonunun
bozuldugunu gosterebilmis degiliz. Bu nedenle karacigerde
sentezlenen koagullasyon faktdér duzeylerinin bundan etkilenip
etkilenmedigini géstermek igin bu faktorlerin de incelenmesi

gereklidir.
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