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OzET

Tam Diizeltme Ameliyati Yapilmis Fallot Tetralojili Hastalarin Orta Donem
Sonuc¢larimin Arastirilmasi ve Reoperasyonu Etkileyen Faktorlerin Degerlendirilmesi

Amag: Fallot tetralojisi nedeniyle tam diizeltme cerrahisi yapilmis hastalarda klinik ve
laboratuar bulgularinin incelenerek orta donem prognozlarinin saptanmasi; reoperasyon
gereken alt grupta operasyon kararini etkileyen faktorlerin ortaya konmasi amaglanmustir.

Gerec ve Yontem: Ocak 1992 ve Kasim 2014 yillar1 arasinda Dokuz Eyliil Universitesi
Tip Fakiiltesi Kalp Damar Cerrahisi Anabilim Dalinda Fallot Tetralojisi tanisi ile opere olan
hastalar retrospektif olarak taranmustir. Bu hastalardan postoperatif dénemde en az bir
poliklinik kontrolii ve ekokardiyografisi olanlar g¢alismaya alinmistir. Caligmaya alinan
hastalarin klinik ve laboratuvar (EKG, EKO, MRI, anjiografi)bulgular1 hasta dosyalarindan
retrospektif olarak elde edilmistir. Preoperatif ve postoperatif bulgular karsilagtirilmistir.
Bulgular: Ocak 1992-Kasim 2014 tarihleri arasinda toplam 190 hastaya cerrahi uygulanmustir.
Seksendort tanesi ¢alismaya alinmistir. Ortalama hasta yas1 15,6+7,8, ortalama tan1 yasi ise
3,5+1,5 yastir. Ameliyat sonrasi ortalama izlem siiresi 6,4+5,06 yildir. McGoon orani 12
hastada <1,2 sekiz hastada 1,2-1,8 arasinda, 64 hastada >1,8 saptandi. McGoon orani <1,2 olan
12 hastaya MBT sant uygulandig1 saptanmistir. Hastalarimizda izlem sirasinda mortalite ile
karsilasilmamistir. Reoperasyon 24 hastada (%28) gerekmistir. Reoperasyonu etkileyen
faktrlerin 10 hasta (%11,9) rezidii VSD, bir hastada (%1,2) RVOT revizyonu, bir hastada(%1,2)
rezidii VSD ve RVOT revizyonu, 7 hastaya (%8,3) pulmoner yetersizlik, bir hastaya (%1,2)
pulmoner yetersizlik ve RVOT revizyonu, iki hastaya (%2,4) pulmoner ve trikiispit yetersizligi,
bir hastaya (%1,2) trikiispit yetersizligi ve rezidii VSD nedeni ile ikinci kez opere edilmistir.
Degerlerin ortalamalarina bakildiginda pulmoner yetmezligin regiirjitasyon fraksiyonu
57,17+30,7 ml/m?; sag ventrikiil end sistolik volimii 91+ 23,55 ml/m?; sag ventrikiil EF %40
+5,0; sag ventrikiil end diastolik voliimii 149,5+48 ml/m? olarak saptandi. Pulmoner kapak
replasmanini etkileyen faktorler incelendiginde RVOT anevrizmasi, trikiispit yetmezligi,
Trikiispitin Aniiler Planda Sistolik Hareketi (TAPSE)<16 olmasi, cinsiyet anlamli risk etkeni
olmadigi; sadece agir pulmoner yetmezligin anlamli risk etkeni oldugu saptandi (p=0,01). Agir
pulmoner yetmezligi riski 18 kat arttirdigi, TAPSE<16 olmasinin riski 16 kat arttirdig1 saptandi
ancak anlamlilik saptanmadi (p=0,065). Ortalama QRS siiresi 138,67+24,38 milisaniye(msn)
idi. Operasyon sonrasi QRS siiresinin anlamli yiiksek oldugu saptandi (p<0,01). Hastalarin
dordiinde atrial flatter saptandi, iki hastaya elektrofizyolojik ¢caligma yapildi. Bir hastada tam
AV blok, bir hastada da ventrikiiler tasikardi nedeni ile intrakardiyak defibrilator (ICD)
implante edildi.

Sonu¢: Tam diizeltme sonras1 FT de poliklinik izlemimizde mortalite saptanmamustir.
Reoperasyonu etkileyen faktorler genis rezidii VSD, agir pulmoner yetmezlik,agir trikiispit
yetmezligi, RVOT anevrizmasidir. Tartismali noktalar konusunda daha oturmus goriis
birliginin olabilmesi i¢in daha uzun siireli takip siirelerine ihtiya¢ vardir.

Anahtar Kelimeler: Fallot tetralojisi, ameliyat sonrasi izlem, reoperasyon



ABSTRACT
Evaluation of Medium —Term Outcomes and Factors affecting the reoperation in patients
with Fallot tetralogy who underwent total correction surgery

Objectives : To make research on clinical and laboratory findings of the patients who is
operated due to fallot tetralogy and identify mid phase prognosis; for the sub group in case of
reoperation the factors which effect the operation decision.

Materials and Methods : The patients who were operated with the diagnosis of Fallot
Tetralogy in Dokuz Eylul University Faculty of Medicine Department of Cardiothoracic
Surgery between January 1992 and November 2014 are monitored retrospectively. The patients
who has at least one policlinical control and at least one policlinical control and
echocardiography are included in the research. The clinical and laboratory findings (EKG,
EKO, MRI, angiography) of the patients who are included in the research retrospectively are
provided from the patients’ files. The preoperative and postoperative findings are compared.

Findings: 190 patients are operated between January 1992-November 2014. 84 of them are
included in the research. Patients’ average age is 15,6+7,8, average age of diagnosis is 3,5£1,5.
Follow up period after operation is 6,4+5,06 years. McGoon rate is detected as <1,2 for 12
patients, between 1,2-1,8 for 8 patients, >1,8 for 64 patients. Itis also detected that MBT shunt
operation is made on 12 patient whose McGoon rate is <1,2. During the follow up, mortality is
not seen in our patients. Reoperation is required in 24 patients(28%). The factors that effect the
reoperation, 10 patients (%11,9) residue VSD, 1 patient (%1,2) RVOT revision, 1 patient
(1,2%) residue VSD and RVOT revision, 7 patients (%8,3) pulmonic regurgitation, 1 patient
(1,2) pulmonic regurgitation and RVOT revision, 2 patients (2,4 %) pulmonic and tricuspid
regurgitation, 1 patient (1,2%) tricuspid regurgitation and residue VSD and are reoperated.
Cardiac MR findings and PVR are applied on six patients of ten patients on who PVR is applied.
When the average of the values are considered, pulmonic regurgitation’s regurgiation fraction
is 57,17+30,7 ml/m?; it is identified that right ventricle and systolic volume is 91+ 23,55 ml/m?;
right ventricle EF %40 £5,0; right ventricle and diastolic volume is 149,5+48 ml/m?. Whereas
factors which effect pulmonary valve replacement are examined, RVOT aneurysm, tricuspid
regurgiation, systolic movement of tricuspid in annular plan (TAPSE) <16, that there is no risk
factor on gender; only heavy pulmanic regurgitation has significant risk factor is detected
(p=0,01). Heavy pulmanic regurgitation increase the risk 18 times more, the fact that
TAPSE<16 increase the risk 16 times more however significance is not identified(p=0,065).
Average QRS period was 138,67+24,38 milisecond(msec.). After the operation QRS period, it
is detected that the QRS period is significantly high (p<0,01). Flatter is detected in four of the
patients, two patients are applied electrophysiologic study. A complete AV block for one patient
and due to ventricular tachycardia intracardiac defibrillator (ICD) are implanted.

Result : Following the complete correction, no mortality is detected in our policlinical
monitoring. The factors which effect reoperation are residue VSD, pulmonic regurgitation,
tricuspid regurgiation, RVOT aneurysm. For a settled consensus controversial point, long term
follow up periods are required.

Keywords: fallot tetralogy, monitoring after surgery, reoperation
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1 GIRIS VE AMAC

Fallot tetralojisi (FT), dogustan kalp hastaliklarinin %10’una yakinini olusturur.
Siyanotik kalp hastaliklar1 icinde en sik goriilendir. Ilk kez Danimarkali anatomist Niels
Stensen 1672 yilinda bu malformasyonun anatomik tarifini yapmis, 1888 yilinda Etienne Fallot
bu hastaligin klinik ve patolojik 6zelliklerini tanimlayarak ‘la maladie bleue’( mavi hastalik)
olarak adlandirmistir. Fallot hastaliginin giinlimiizde de gegerliligini koruyan dort ana 6gesini
sOyle tanimlamustir: 1- Sag ventrikiil ¢ikim yolunun obstriiksiyonu ( infindibular pulmoner

darlik),2- Ventrikiil septum defekti, 3-Aortanin dekstropozisyonu, 4- Sag ventrikiil hipertrofisi.

Dogal hastalikta seyrine birakildigi zaman tamama yakininin hayatinin ilk 30 yil
hayatini kaybettigi, ilk kez 1945 yilinda Blalock ve arkadaslar tarafindan aorto-pulmoner sant
ameliyat1 yapilmaya baslanmistir. Kirk yildan fazla bir siiredir de tam diizeltme ameliyatlar
basariyla yapilmaktadir. Glinlimiizde kesin tedavisi tam diizeltme operasyonudur. Kronik
hipokseminin neden oldugu olumsuz etkilerden kaginmak i¢in ameliyat zaman1 yagamin ilk y1li,
hatta ilk aylarina kadar erkene alinmistir. FT nin cerrahi olarak tam diizeltilmesi, sag ventrikiil
¢ikis yolu (RVOT) darliginin miimkiinse tamaminin giderilmesi ve ventrikiiler septal defektin

kapatilmas1 amacini tasir.

Yaklagik 40 yillik izlemde ameliyat olmus hastalarin uzun siireli sonuglari iyi olsa da
hastalarda aritmiler, ani 6liim, ventrikiil fonksiyon bozukluklari, egzersiz intoleransi gibi
problemler goriilmektedir. Ozellikle ameliyat sonrasi gelisen pulmoner yetersizlik (PY), erken
donemde de iyi tolere edildigi icin baslangicta masum olarak kabul edilmistir. Ancak
giinlimiizde ameliyat dncesi yiiksek basing ve hipoksi, ameliyat sonrasi ¢ikim yoluna yapilan
kas rezeksiyonlar1 ve ventrikiiler septal defekte (VSD) konulan yama nedeniyle zarar gérmiis
sag ventrikille PY’in fazladan yiik getirerek, ventrikiil fonksiyonlarimi ilerleyici sekilde

bozdugu bilinmektedir.

Gilinlimiizde yasamin erken doneminde diizeltme operasyonu uygulamasi kabul goren
bir yaklagim olmasina ragmen, bazi hastalarda palyatif girisimler tercih edilmektedir. Palyatif
tedavi pulmoner kan akimini arttirmak amagli, sistemik dolasim ile pulmoner arter arasina sant
yerlestirilmesinden ibarettir. Pulmoner arteri ¢cok dar olup agir siyanozu, ciddi ve tekrarlayan
hipoksik nobetleri olan olgularda uygulanmaktadir. En sik tercih edilen sol veya sag

subklaviyan arter ile pulmoner arter arasina damar grefti konularak yapilan modifiye Blalock-



Taussig (BT) sant operasyonudur. Asendan aort ile sag pulmoner arterin direkt anastomozu ile
yapilan Waterston sant operasyonu ve desendan aort ile sol pulmoner arterin direkt anastomozu
ile yapilan Potts sant operasyonu bazi dezavantajlari nedeni ile giiniimiizde tercih

edilmemektedir.

Giliniimiizde FT tanisiyla ameliyat edilmis erigkinlerin sayisi ¢ocuklardan fazladir. Bu
hastalarda, gecmisteki agresif cerrahi yaklasimlara bagli agir PY goriilme ihtimali yiiksektir.
Pulmoner kapak replasmani (PVR) gerekliligi ve uygun zamanlamasi sorusu, bu konuda

caligmalar ve kanitlar mevcut olmasina ragmen, hentiz tam anlamiyla cevaplanmis degildir.

Postoperatif izlemde hastalarin olas1 ventrikiil fonksiyon bozuklugunun klinik olarak
ortaya konulmasi kontrolde EKO, elektrokardiyografi (EKG), endikasyon konuldugunda MRI

gibi diger ileri tetkiklerin yapilmasi ile miimkiindiir (1).

Bu ¢alismada Dokuz Eyliil Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Kardiyoloji Poliklinigi’nde
1992-2014 yillar1 arasinda izlenmis, hastanemizde tam diizeltme ameliyati yapilmis Fallot
tetralojili  hastalarrmizin  ameliyat sonrasi orta donemdeki klinik durumlarinin
degerlendirilmesi, EKG, EKO ile her iki ventrikiil fonksiyonlarinin ve mevcut durumlarinin

saptanmasi, reoperasyon yapilanlarinin nedenlerinin ortaya konmasi amaglanmustir.
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2 GENEL BIiLGILER

2.1 Fallot Tetralojisi

Fallot tetralojisi (FT), tiim dogumsal kalp hastaliklarinin %7-10’unu olusturmakta olup
ilk bir yas icerisinde goriilen siyanotik dogumsal kalp hastaliklarinda siyanozun en sik
sebebidir. Tiim konjenital kalp hastaliklar1 arasinda ise 6’nc1 siradadir. Insidanst milyon canli
dogumda 356’dir. Erkek ve kadin cinsiyet yakin oranlarda (erkek:%56,4, kadin:%43,6; E/K
yaklagik 1,1 oraninda) etkilenmektedir. FT ilk olarak Danimarkali anatomist Nils Stensen
tarafindan 1671°de tanimlanmis olmasina karsin 1784 senesinde ingiliz William Hunter kesin
patolojik anatomiyi "...ventrikiilden pulmoner artere gegis bir parmak kalinliginda olmasi
gerekirken kaz tilyiinden daha genis degildi. Iki ventrikiili basparmagin gegebilecegi
biiyiikliikte bir delik birlestiriyor, sag ventrikiile gelen kanin 6nemli kismi bu yolla aortaya
geciyor ve akcigerlerden kazandigi tiim avantajini yitiriyordu. " seklinde miikemmel tarif
etmistir (1). 1888°de Etienne-Lois Arthur Fallot tetraloji terimini kullanarak giiniimiizde kendi
ad1 ile anilan kardiovaskiiler malformasyonu dort farkli 6zelligiyle birlikte tanimlamistir (2)
(3). Tetralojinin klasik komponentleri sunlardir:

1) Ventrikiiler septal defekt (VSD)
2) Sag ventrikiil ¢ikis yolu (RVOT) obstriiksiyonu
3) Aortanin dekstropozisyonu ve ventrikiiler septumun tizerinde overriding yapmasi

4) Sag ventrikiil hipertrofisi.

Overriding
Aorta

Pulmonary
Stenosis

Ventricular
Septal
Defect

Right Ventricular
Hypertrophy

Normal Heart Heart with the Tetralogy of Fallot

Sekil 2. 1 Fallot tetralojisi sematik gériintimii
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1) Sag ventrikiil ¢ikis yolunda darlik:

Infundibuler darlik hastaligin klinik seyrini belirleyen en énemli lezyondur. Infundibular
septumun 6ne ve sola dogru yer degistirmesi, sag ventrikiil ¢ikis yolunun daralmasina yol
agmaktadir. Infundibular septumun septal uzantisindan, sag ventrikiil serbest duvarina dogru
uzanan kas bantlart da bu darliga katkida bulunmaktadir. Darlik genellikle infundibular
bolgededir ve siddeti degiskendir.

a) Infundibuler: Pulmoner anulus ve leafletler genellikle normaldir; %10’unda valviiler
pulmoner stenoz (PS) da olabilir. En sik goriilen tip budur (%40).

b) Yiiksek Infundibular Stenoz: Beraberinde siklikla valviiler stenoz vardir; %30 olgu bu
tiptedir.

c) Diffiiz Hipoplazi: Sag ventrikiil ¢ikimi tiimiiyle hipoplaziktir. Aniiler alan da daralmistir
(4).

Pulmoner kapak darligi olanlarin 2/3’iinde kapak bikiispit yapidadir ve kapak yapraklari
genellikle kalinlasmistir. Fallot tetralojili olgularin %2,5-5’inde pulmoner kapak yoklugu,
%?7’sinde pulmoner atrezi mevcuttur (5). Patent duktus arteriyozusun eslik etmedigi pulmoner
atrezili FT’li olgularda, pulmoner kan akimi aorta- pulmoner Kkollateral arterler ile
saglanmaktadir. Pulmoner arter hipoplazisinin derecesi degisken olmakla birlikte olgularin
tamaminda aortadan daha incedir. Bazi1 olgularda pulmoner bifurkasyon bdlgesinde ve
pulmoner dallarda darlik bulunmaktadir. Nadiren sol pulmoner arter duktus arteriozustan orijin

almakta ve sol pulmoner arterin intraperikardiyal bolimiiniin yoklugu goériilmektedir (6).

2) Ventrikiiler Septal Defekt:

Infundibular septumun yer degistirmesi ventrikiiler septumun ortiiserek kapanmasini
engellemektedir. VSD subaortik yerlesimli ve membrandz septumla iligkilidir. Beraberinde
infundibular septumun anormal yerlesimi yani malalignment bulunmaktadir (7). Fallot
tetralojisinde ventrikiiler septal defekt subaortik pozisyonda olmasina ragmen, infundibular
septumun yoklugunda ya da yetersiz gelistigi durumlarda, subpulmoner bolgeye kadar uzanim

gostermektedir. Olgularin %3-15’inde genellikle muskiiler tipte ek VSD bulunmaktadir (2).
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3) Aortanin Saga Deviasyonu:

Infundibular septumun arkasinda yer alan aort ve aort kapag1, infundibular septumla birlikte
one kaymaktadir. Aortanin overridingi, dekstrapozisyon denilen aortun septal defekt lizerinde
saga yerlesmesine neden olmaktadir. Bunun sonucunda aorta biventrikiiler ¢ikighh bir hal
almaktadir. Aorta normalden genistir. Ileri yaslarda anevrizmatik dilatasyonlar izlenebilir.
%?25’inde sag arkus aorta bulunmaktadir. Aort dallanmasi genellikle normaldir. Koroner
arterler genellikle genis ve kivrimlidir. Sag koroner arterin genis bir dali oblik olarak sag
ventrikiil serbest duvarinda seyredebilir. Sag ventrikiilotomi bu koroner arter dalina dikkat
edilerek yapilmalidir. Olgularin %3-5"inde sol 6n inen koroner arter sag koroner arterden ¢ikar
ve sag ventrikiil ¢cikisini ¢aprazlayarak, septuma ulagsmaktadir. Bu durum sag ventrikiil ¢ikis

yoluna yapilacak cerrahi miidahaleyi engellemektedir (8) (9).

4) Sag Ventrikiil Hipertrofisi:

Anatomik bir patoloji degildir. Sag ventrikiil c¢ikis yolu darhigma ikincil olarak
gelismektedir. Yagla birlikte sag ventrikiil hipertrofisi artmaktadir. Hipertrofiye bagli sag
ventrikiil normalden daha genistir. Genellikle sag ventrikiiliin duvar kalinligi, sol ventrikiil
duvar kalinligina esittir. Trabekiilasyonlar daha kalindir. Sag ventrikiiliin diyastol sonu hacmi
ve ejeksiyon fraksiyonu (EF) orta derecede azalmstir (10). Fallot tetralojisi ile birlikte ek major
kardiyak anomaliler nadir izlenmektedir. Patent duktus arteriozus (PDA), ek ventrikiiler septal
defekt en sik eslik eden anomalilerdir. Infantlarda patent foramen ovale (PFO) siklikla
anomaliye eslik eder. Gergek bir atrial septal defekt (ASD) ise olgularin %10’unda
bulunmaktadir. Fallot tetralojisi ve atrioventrikuler septal defekt (AVSD) birlikteligi genellikle
Down sendromlu olgularda goriilmektedir. Olgularin %1 1’inde persistan sol siiperior vena kava
mevcuttur. Situs inversus totalis, parsiyel anormal pulmoner venéz doniis daha az eslik eden
diger anomalilerdir. Fallot tetralojisinde sol kalp anomalileri nadirdir. Aort yetersizligi aort
kapak prolapsusuna, bikiispit aort kapak yapisina, aort kok dilatasyonuna veya aort kapak
endokarditine ikincil gelisebilir (3) (9).
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2.2  Fallot Tetralojisinin Anatomik Varyantlari

2.2.1 Fallot Tetralojisi ve Pulmoner Atrezi

Pulmoner atrezinin eslik ettigi FT olgular1 klinik spektrumun en agir tarafinda yer
almaktadir. Genelde distal pulmoner yatak da hipoplaziktir. Tiim FT lilerin %15’inde goriiliir.
Imperfore pulmoner kapak mevcuttur. Hastalarm yarisinda pulmoner arterler konfluen olup
genellikle PDA yoluyla kanlanir. Pulmoner arteryel devamlilik olmadigi hallerde dolasim
kollateraller araciligi ile veya kollateral arterler ve arteryel duktus kombinasyonu yoluyla olur
(12).

2.2.2 Fallot Tetralojisi ve Pulmoner Kapak Yoklugu

FT tanist alan hastalarin yaklasik %5’inde pulmoner leafletlerin rudimenter oldugu
pulmoner kapak yoklugu goriliir. Kapaklarin rudimenter olmasi nedeniyle fetal donemde
pulmoner kapak yetmezligi meydana gelir. Bu durumun sonucu sag ventrikiile (RV) ve
pulmoner arterlere kronik voliim yiliklenmesi ve bu damarlarda meydana gelen dilatasyondur.

Dilate pulmoner arterlerin bronglara basisina bagli solunum sikintist 6n plandadir (12).

2.2.3 Fallot Tetralojisi ve Atrioventrikuler Septal Defekt (AVSD)

AVSD, FT’li hastalarin %2’sinde bulunur. Klinik prezentasyon ve medikal yaklagim

benzer olmasina ragmen cerrahi tamiri ve post operatif takibi olduk¢a komplekstir (12).

2.2.4 Fallot Tetralojisi ve Cift Cikish Sag Ventrikiil

Aortik overriding ileri diizeyde oldugunda aort daha ¢ok sag ventrikiil ile iligkili olur.
Fizyoloji ¢ok degismemekle birlikte bu hastalarda, cerrahi agcidan, VSD’nin aort solda kalacak
sekilde kapatilmasiyla rekonstriikte edilen sol ventrikiil ¢ikis yolunun obstriiksiyon riski

fazladir (12).
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2.3 Genetik ve Etyoloji

Fallot tetralojisinde etyoloji multifaktoriyeldir. Ortalama %25 hastada kromozomal
anomali mevcuttur. Trizomi 21 ve 22q11.2 mikro delesyonlarina en sik rastlanir. Trizomi 18 ve
Trizomi 13 ise diger az rastlanan kromozomal anomalilerdendir. 22911.2 mikrodelesyonlari
Fallot tetralojili hastalarda %20 oraninda pulmoner stenoz, %40 oraninda pulmoner atrezi ile
birlikte goriiliir. DiGeorge sendrom (DGS) 22q11.2 mutasyonlarinin en agir tipidir. Palatal
anomaliler, dismorfik yiiz gOriiniimii, 6grenme giicliikleri, immun yetmezlikler ve/veya
hipokalsemi komponentleridir. Fallot ile birlikte 22911.2 mikro-delesyonlarindan immun
yetmezlik ve hipokalsemi icermeyen Shprintzen (velocardiofacial) (VCFS) sendrom da
goriilebilmektedir. Fare modellerinde TBX-1’de 22ql11.2’de 40’dan fazla delesyon
saptanmistir. DGS ve VCSF fenotipindeki delesyon saptanmayan %30 hastada TBX-1
mutasyonu gosterilmistir.

Alagille sendromuna neden olan JAG1 gen mutasyonlari, 22q11.2 mutasyonu ile
cakismakta ve izole FT’ye neden olmaktadir. NK2 homebox 5 gen sendromik olmayan FT’li
hastalarda %4 oraninda rapor edilmistir. Fallot tetralojisinde diger bilinen gen mutasyonlari
zinc finger protein multitype 2 (ZFPM2); growth differentiation factor 1 (GDF1) ; GATA4,
cripto, Frll, cryptic 1 (CFC1); forkhead box transcription factor 1 (FOXH1) ; teratocarcinoma-
derived growth factor 1 (TDGF1); NODAL ve GATAG olarak belirtilmektedir (13) (14).

FT’li ¢ocuk varliginda ikinci kardeste goriilme riski %2,5- 3 ve iiglincii kardeste
goriilme riski %8 civarindadir. Genetik temel aydinlatilmis ise gelecek nesiller konjenital kalp
hastalig1 agisindan arastirilmalidir. Fallot tetralojili hastalarda FISH ile 22q11.2 mutasyonu
taranmali, negatif ise 6zellikli mutasyon analizleri i¢in degerlendirilmelidir (11).

Annede 1. trimesterda retinoik asit alim dykiisii, kontrol edilmemis tip 2 DM, tedavi
edilmemis fenilketoniiri hastaligi ile riskin arttigi gosterilmistir (2).

FT’ne gebeligin 12. haftasinda antenatal olarak tani konabilmektedir. Hastalar
genellikle rutin intrauterin ultrasonografik degerlendirme sirasinda tani alirlar. Fetal EKO ile
tan1 kesinlestirilir ve ek kardiyak anomaliler arastirilabilir. Bu sekilde tani almis hastalarin
perinatal donemde gerekli olabilecek tedavi ve bakim ihtiyaglarini karsilayabilecek donanim ve

tecriibeye sahip merkezlerde dogum gergeklestirmeleri gerekir (15).
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Sekil 2. 2 Fallot tetralojisi antenatal tan1

Uzun aks (sekil A) overriding aorta ve genis VSD’yi gostermektedir. Sekil B ise
pulmoner ¢ikim yolu darligini géstermektedir.

2.4 Fizik muayene

Ufiiriim: Oskiiltasyonda birinci kalp sesi normal olarak isitilmektedir. Ikinci kalp sesi
genellikle tektir, pulmoner kapak kapanma sesi duyulmaz. Bunun nedeni pulmoner arter kan
akimmin diisiik olmasi ve aortanin anterior yerlesimidir. Sternumun sol kenarinda 2-4.
interkostal aralikta ve pulmoner alanda midsistolik pulmoner ejeksiyon iifiirimi

duyulmaktadir. Darlik ciddi ise iifiiriim duyulmayabilir (16).

Siyanoz ve Hipoksik nobet: FT nin baslangictaki klinik bulgulart RVOT obstriksiyon
derecesine baghdir. RVOT, sag ventrikiil ve pulmoner arter bifurkasyonu arasinda yer alan
boliim olup sag ventrikiiliin infundibulum kismi, pulmoner aniiliis, pulmoner kapak ve ana
pulmoner arteri (MPA) icerir Bu darlik nedeni ile sag ventrikiil basinci sol ventrikiil basincina
esit veya daha yliksektir. Buna paralel olarak sagdan sola sant meydana gelmektedir. Sonug
olarak pulmoner dolasima giden kan azalmakta; siyanoz, nefes darligi, ¢abuk yorulma,
¢omelme ve hipoksik nébet gibi klinik bulgulara neden olmaktadir. Olgulardaki en 6nemli
klinik bulgu siyanozdur. Siyanoz, deri venlerindeki indirgenmis hemoglobinin 5gr /100 m1’nin
iizerine ¢ikmasi ile ortaya ¢ikar. Sagdan sola dogru olan santin miktari siyanozun derecesini
belirlemektedir. Infundibular darligin hafif oldugu olgularda siyanoz sadece eforla ortaya
cikarken, infundibular darligin giderek artmasi siyanozun belirginlesmesine ve klinik
bulgularin ortaya ¢ikmasima neden olmaktadir. Siyanozlu ¢ocuklarda eforu takiben goriilen

karakteristik ¢comelme pozisyonu ile periferik vaskiiler direng artirilarak, semptomlar
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azaltilmaya c¢alisilmaktadir. Olgularin daha az bir kisminda dogumda ya da dogumdan hemen
sonra siyanoz ve beslenme sirasinda nefes darligi goriilmektedir. Bu olgularda infundibular
darlik ile birlikte hipoplastik pulmoner kapak aniiliisii bulunmaktadir. Bu duruma pulmoner
arter hipoplazisi, sag ventrikiil hipoplazisi eslik edebilir. Distal pulmoner yatak ise genellikle
normaldir. Bu olgularda hipoksik ndbetler daha nadir goriilmektedir. Tedavi edilmemis ciddi
siyanoz, hipoksi, senkop ve Oliimle sonuglanabilir. Bebek kucaga alinmali ve diz dirsek
pozisyonunda tutulmalidir. Subkutan veya intramiiskiiler 0,2 mg/kg morfin siilfat solunum
merkezini baskilar ve hiperpneyi azaltir. Oksijen genellikle verilir, fakat arteriyel oksijen
satiirasyonu iizerine ¢ok az etkisi vardir. Asidoz sodyum bikarbonat ile tedavi edilmelidir, 1
mg/kg’dan intravendz verilir. Ayni doz 15 dakika icinde tekrar edilebilir. Bikarbonat asidozun
solunum merkezini uyarici etkisini azaltir. Tedavi ile birlikte bebek daha az siyanotik hale gelir,
tfirim giddetlenir. Bu bulgu dar RVOT’dan gegen kanin arttigini gosterir. Fenilefrin
intravendz 0,02 mg/kg verildiginde sistemik arteriyel basinci yiikselterek etkili olabilir.
Ketamin 1-3 mg/kg 60 saniyede verilmesi, sistemik damar direncini arttirarak bebegi rahatlatir.
Propranolol 0,01-0,25 mg/kg yavas intravendz infiizyon ile kalp hizin1 yavaglatir ve nobeti
dondiirebilir (17).

Comak Parmak: Santral siyanoz sonucu tirnak yatagi altindaki yumusak dokunun
bliylimesinden kaynaklanir. Mekanizmasi tam belli olmasa da vendz kanda bulunan
megakaryositlerin bu degisiklie neden oldugu disiiniilmektedir. Normalde akciger
dolagimindan gegerken fragmente olan megakaryositlerin sitoplazmasindan trombositler
sekillenir. Sagdan sola santlarda bu megakaryositler sitoplazmasi ile beraber sistemik dolagima
gegerler ve parmak kapillerinde tutulurlar. Biiytime faktorii salgilayarak tirnaklarda
comaklasmaya neden olur. Comaklasma genelde alt1 aylik veya daha biiyiik yaslarda baslar. Tk
olarak bagparmak etkilenir. Erken donemde parmak uglarinda kizariklik ve parlaklik vardir.

Geg donemde el ve ayak parmaklari kalinlagir, tirnak yatagi konvekslesir, ag1 kiigiiliir (17).
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Resim 2. 1 Comak parmak
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Serebral Tromboz: Genellikle 2 yas altindaki hastalarda polisitemi, anemi ve

dehidratasyon varliginda goriiliir. Hemoglobini 15—17 g/dl arasinda tutmak gerekir.

2.5 Laboratuvar Bulgular:

Olgularin arteryal oksijen satiirasyonu diigiiktiir. Siyanotik olgularin zamanla
hemoglobin ve hematokrit diizeyleri yilikselmekte, trombosit sayilar1 azalmakta ve kanama
testlerinin bircogu bozulmaktadir.

Telekardiyografi bulgular1 sag ventrikiil ¢ikis yolu darligmma baglidir. Akciger
damarlanmas1 genelde azdir. Ancak genis aorta-pulmoner kollateraller, santlar veya pulmoner
arterlerden birinin aortadan ¢ikmasi bronkovaskiiler goriintiide farkliliklar olusturabilir. Tipik
tahta pabug goriiniimii vardir. Sag ventrikiil hipertrofisine bagli apeks yukar1 kalkmig, pulmoner
arter hipoplazisine bagli pulmoner konus ¢okmiistiir. Yenidoganlarda ve kiiciik infantlarda
kalbin dikkat ¢ekici derecede kiiciik oldugu goriilmektedir. Elektrokardiyogramda sag aks
sapmasi, anterior prekordial derivasyonlarda genis R dalgalar, lateral prekordial

derivasyonlarda genis S dalgalar1 goriiliir (3).

Sekil 2. 3 Fallot tetralojisinde telekardiyografide tahta pabug goriiniimii

Tan1 ekokardiyografi ile kesinlestirilir. Ekokardiyografide genis malalignment
ventrikiiler septal defekt, santin yonii, aortun dekstropozisyonu ve sag ventrikiil ¢ikis yolundaki
darlik tipik olarak goriilmektedir. Pulmoner arter ve dallar1 goriintiilenmektedir. Eslik eden

diger anomaliler tanimlanmaktadir. Ekokardiyografinin deneyimli kisilerce yapildig
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merkezlerin ¢cogunda anjiyografi ve kalp kateterizasyonuna gerek duyulmaz. Bunula birlikte
pulmoner arter anatomisinden siipheleniliyor, koroner arter anatomisi ekokardiyografi ile
acikca goriilemiyor ve major kardiyak anomaliler eslik ediyor ise anjiyografi ve kalp
kateterizasyonu yapilmasi onerilmektedir (18). Pulmoner kapak aniiliisii, ana pulmoner arter ve
dallar1 incelenmelidir. Sag ve sol pulmoner arter caplari, diyafragma seviyesindeki inen
aortanin c¢aplari ile karsilastirilarak degerlendirilmektedir. Anjiyografi ve kalp kateterizasyonu
aorta-pulmoner santin neden oldugu pulmoner arter distorsiyonlarini saptamada, reoperasyon
gereken durumlari degerlendirmede ve tedavisinde kullanilmaktadir. Trikiispitin Aniiler Planda
Sistolik Hareketi (TAPSE), apikal dort bosluk goriintiide, trikiispit aniiliisiiniin lateral serbest
duvar ile birlestigi noktadan M-mod trase elde edilerek apekse dogru sistolik hareketin
Ol¢limiine dayanmaktadir. RV hareketinin biiyiik kisminin, ince sag ventrikiil duvarinda
longitudinal olarak yerlesen subendokardiyal miyokardiyal lifler vasitasiyla oldugu ve bu
nedenle uzun eksende aniiler diizlem ile apeks arasinda meydana gelen trikiispit aniiliis
hareketinin global sag ventrikiil fonksiyonlar1 hakkinda bilgi verdigi diisiincesine dayanan bu
ol¢timiin, RV sistolik fonksiyonlar1 hakkinda dogrudan bilgi verdigi ve sag ventrikiil ejeksiyon
fraksiyonu (RVEF) ile korelasyonunun iyi oldugu gosterilmistir (19). Uygulanmasi kolay, hizli,
hataya a¢ik olmayan bu parametre, sag ventrikiil sistolik fonksiyonlar1 agisindan standart
ekokardiyografik inceleme ile 6l¢iilen diger parametrelere gére daha ¢ok tercih edilmektedir.
Eriskinlerde >15 mm alt sinir olup ¢ocuklarda normal degerleri yas ile artis gostermektedir.

Kalp yetmezligi ve pulmoner hipertansiyonda prognostik 6nemi gosterilmistir
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Sekil 2. 4 M-mode trase ile TAPSE 6l¢iimii
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Cogu hastada kateterizasyonun gerekli olmadigi belirtilse de; pulmoner arter anatomisi
ile ilgili bir siiphe varliginda, koroner dagilim ekokardiyografik olarak ortaya konamadiginda
veya multipl VSD siiphesi olan olgularda kardiyak kateterizasyon onerilmektedir (18).

McGoon Indeksi: Sag ve sol pulmoner arter caplarmim toplammin diyafragma
diizeyindeki desenden aorta ¢apina oraniyla hesaplanir. Bu deger 2’nin {izerindeyse pulmoner
arterlerin iyi gelistigi ve tam diizeltmeden iyi fayda gorecegi belirtilmektedir. McGoon indeksi
1,2’nin altinda olan olgularda ise pulmoner arter hipoplazisinden bahsedilir ve bu olgulara tam
diizeltme 6ncesinde sistemik-pulmoner sant yapilarak pulmoner vaskiiler yatagin gelistirilmesi

gerekmektedir (17) .

2.6 Cerrahi Tedavi

FT’nin tedavisi cerrahidir. Ameliyat edilmeyen hastalarda 6liim oranlar ilk bir yilda
%25, ti¢ y1l i¢inde %40, on yil iginde %70 ve kirk yil iginde %95 olarak bildirilmektedir. Kalp
cerrahisinin  gelisimi igerisinde, FT’nin tedavisi i¢in tiim diizeltme ameliyatlarinin
uygulanmasindan yillarca Once palyatif teknikler kullanilmistir. Giinlimiizde ama¢ RVOT
darligmin giderilmesi ve VSD’nin kapatilmasidir. Yenidogan ve siit ¢ocuklugu déneminde
yapilan agik kalp cerrahisinin yayginlagsmasiyla FT’li hastalara da daha erken yaslarda cerrahi
uygulanmaktadir. Sag ventrikiilin uzun siireli yiiksek basinca maruz kalmasi ile fibrozis,
sistolik ve diyastolik fonksiyonlarda bozulma gibi miyokardiyal degisiklikler goriilebilir. Bu
durum miyokardiyal performansin bozulmasina ve ventrikiiler aritmilere yol agacaktir. Tiim
diizeltme ameliyatinin erken yapilmasi sayesinde bir yandan hipokseminin uzun siirmesi
sonucu ortaya ¢ikabilecek serebral apse, inme gibi komplikasyonlar 6nlenir; diger yandan sag
ventrikiil fonksiyonlar1 korunur; ayrica ¢ocugun mental ve fizik gelismesinin geri kalmamasi
saglanir.

FT tamiri “kontrollii kros sirkiilasyon™ teknigi kullanilarak ilk kez Lillehei ve
arkadaglar1 tarafindan 1954’de Minnesota’da, pompa ve oksijenator kullanilarak ilk basarili
tamir Kirklin ve arkadaslari tarafindan 1955°de Mayo Clinic’de gerceklestirilmistir. 1957°de
Warden ve Lillehei RV ¢akiminin yama ile genisletilmesini ve 1959’da Kirklin ve arkadaslar
transanniiler yama kullanimin1 giindeme getirmislerdir. 1965°de Kirklin ve arkadaglart RV-
Pulmoner arter arast kondiiit kullanimini pulmoner atrezili bir FT olgusunda
gerceklestirmislerdir. Ross ve Somerville 1966’da bu amagla kapakli ekstra kardiyak kondiiiti
ilk kez kullanmislardir. Erken donemde yapilan diizeltme ameliyatlarinin mortalitesi yiiksek

oldugu tespit edilmesi {izerine iki asamali tamir tercih edilmistir (20).
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Fallot tetralojili hastalarda tedavi cerrahidir ancak ilk cerrahi tedavinin hem
zamanlamasi, hem de nasil olacag: tartismalidir. Bir kisim yazarlar erken onarimi savunurken,
bir kism1 da erken déonemde basamakli cerrahi tedaviyi savunmaktadir. Her iki grubun da erken
donem iyi sonuglart mevcuttur. Sasmazel ve arkadaslari pulmoner arter yatagi ciddi hipoplastik
olan, sag koroner arterden ¢ikan ve RVOT u ¢aprazlayan anormal seyirli LAD bulunan veya
ciddi ek kardiyak anomalileri olan ve 2,5 kg’nin altinda agirlig1 olan hastalarda yenidogan
déneminde Oncelikle sant operasyonu yapilmasi gerektigini vurgulamistir (21). FT’de tam
diizeltme ameliyatinin daha erken yaslarda uygulanmasinin diger bir yarar1 modifiye Blalock-
Taussig sant1 gibi palyatif girisim sikliginin azalmasidir. Bu girisimlerin pulmoner arter
distorsiyonu, ilave ventrikiiler voliim yiikii, torakotomi ile olusan cerrahi riski, progresif
vaskiiler hastalik gibi potansiyel riskleri vardir. Yenidogan doneminde ¢ok ciddi pulmoner arter
hipoplazisi, sol ventrikiil kavitesinin kii¢iik olmasi, sol anterior desending arterin sag koroner
arterden aberran ¢iktig1 hasta grubu harig¢ bu girisimler ¢ok azalmistir. Yenidogan déneminde
Kardiyopulmoner Bypassa (CPB) maruz kalmis ¢ocuklarin entelektiiel kapasitelerinin daha
diisiik oldugunu belirten caligsmalar mevcuttur. Bununla birlikte yenidogan doneminde yapilan
tam diizeltme sirasinda vetrikiilopulmoner bileskeye transanniiler yama konulmasi gereksinimi
daha fazla olmaktadir. Transaniiler yama konulmasi kronik pulmoner yetmezlige neden
olmakta tedavi edilmez ise erigkin yaslarda egzersiz intoleransi ve aritmilere neden olmaktadir.
Bu durum tedavi edilmedigi taktirde ani 6liim riskini arttirmaktadir (22) (23). Diizeltme i¢in en
uygun zamanlama ve yasin tartigildigi Van Arsdell ve arkadaslarinin yaptigi bir ¢alismada tam
diizeltme yapilmis ii¢ ayin altindaki bebeklerde hastanede yatis siiresi sant uygulananlara gore
daha yiiksek bulunmus ve elektif tek asamali tamir i¢in 3-11 ay civarmin en uygun oldugu
belirtilmistir (24).

2.6.1 Palyatif operasyonlar

Konjenital kalp cerrahisinde klasik olarak tanimlanan iki ¢esit palyatif strateji vardir:
Sistemik-pulmoner sant ve pulmoner banding. Her ikisindeki temel amag¢ pulmoner akimi
regiile etmektir. Pulmoner akimin gereginden fazla oldugu ve tam diizeltmenin yapilamadigi
durumlarda pulmoner banding ile pulmoner yataga giden kan akimini1 azaltmak amaglanirken;
pulmoner yataga yeterince kanin gitmedigi ve pulmoner yatagin gelisemedigi hastalarda

sistemik-pulmoner sant ile pulmoner yatagin gelismesi ve hastanin ilerleyen donemde
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planlanan tam diizeltme operasyonuna hazirlanmasi saglanir. Ilk olarak Alfred Blalock ve
Helen Taussig tarafindan gerceklestirilen ve Blalock — Taussig (BT) sant olarak adlandirilan
operasyonda subklavian arteri transekte edilerek pulmoner artere direk olarak ug-yan
anastomoze edilmistir.

Ancak zaman igerisinde bu teknikle ayn1 amaci tasiyor olsa da, BT santin kol iskemisi
ve pulmoner arter traksiyonu gibi dezavantajlarin1 engellemek ig¢in ¢esitli farkli teknikler
gelistirilmistir. Bunlardan en 6nemlileri 1946 yilinda Willis J. Potts tarafindan gelistirilen Potts
santt ve 1962 yilinda David Waterston ve Denton Cooley tarafindan tarif edilen
Waterston/Cooley santidir. Asendan aorta ile sag pulmoner arter arasinda olusturulan
Waterston / Cooley santinda ve desenden aorta ile sol pulmoner arter arasinda yapilan Potts
santinda, subklavian arterin kullanilmamas1 kol iskemisini engelledigi gibi, klasik BT santa

gore daha kolay uygulanabiliyor olmalar1 da diger avantajlaridir.

Modified
Blalock-Taussig

Classic
Blalock-Taussig

Waterston Fotts
Shunt ‘ Shunt

Sekil 2. 5 Waterston, Potts, MBT sant sematik goriiniimii

Ancak bu tekniklerde de, pulmoner arter distorsiyonu gelisebilme riski, anastomoz ¢ap1
1yi ayarlanmadiginda pulmoner yataga istenenin lizerinde veya altinda kan akimi1 gegisi olasilig
ve yapilacak tam diizeltme operasyonunda santin kapatilmasinin zor olmasi giiniimiizde
kullanim alanlarmni ciddi 6lgiide sinirlamustir.

Bu amagla subklavian arter ile pulmoner arter arasina polytetrafloroetilen (PTFE) bir
greftle sant uygulanmasi fikri 6n plana ¢ikmistir ve 1975 yilinda ilk kez Deleva tarafindan
uygulanan bu teknik “Modifiye BT sant” adiyla rapor edilmistir. Bu teknikle subklavian arterin

kullanilacagi kol iskemiden korunmakta, sant akim1 daha kontrollii bir sekilde saglanmakta ve
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bir sonraki operasyonda santin kapatilmasi oldukc¢a kolay bir sekilde saglanmaktaydi. Tiim bu
avantajlarindan dolay1 modifiye BT sant, giiniimiizde sistemik-pulmoner sant operasyonlarinda

neredeyse standart teknik olarak kullanilmaktadir (17).

Aortic branch

This procedure
diverts blood from
an aortic branch
to the pulmonarg
artery, allowing blood
to flow to the lungs
to receive oxygen.

Sekil 2. 6 MBT sant sematik goriiniimii

2.6.2 Tam Diizeltme Operasyonu

Tam diizeltme operasyonunda infundibular darlik gerekli rezeksiyonla giderilir. VSD
genellikle “dacron” sentetik yamayla veya gluteralaldehit ile fikse edilmis perikard ile aort
dekstra pozisyonu ortadan kalkacak sekilde kapatilir. His demeti ve sag dal ileti sisteminin
bulundugu yerdeki iki-ii¢ teflon destekli dikis sadece trikiispit’den gegirilir ve tam blok ihtimali
onlenir. Bu tedbir alinmadig: takdirde tam kalp blogu en ciddi komplikasyon olarak ortaya
cikabilir. Pulmoner kapakta darlik varsa kommissirotomi yapilir. Eger annulus dar ise ise
ventrikiilotomi insizyonu annulusu gecerek pulmoner artere kadar agilir ve ventrikiilden ana
pulmoner arterdeki darligin 6tesine kadar suni yama ile transaniiler olarak bolge genisletilir.
Pulmoner arterde darlik devam ediyorsa insizyon sol pulmoner arter i¢cine dogru ve darligin
oOtesine kadar uzatilarak ekstensive (genisletici) rekonstriksiyon yapilir. Seyrek goriilen sag

pulmoner arter darligi varsa o da kesilir ve perikard yama ile genisletilir. Eger annulus dar
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degilse sadece sag ventrikiilotomiye suni yama eklenir. Eger annulus dar degilse ve pulmoner
kapak aciklig1 yeterli veya kommisurotomi ile yeterli derecede acilabilmisse transaniiler
yamaya gerek yoktur. Eger pulmoner arter ve sag ventrikiil ¢ikisinda darlik varsa iki ayr1 yama
konulur. Sag ventrikiilden sol pulmoner artere kadar olan insizyon transaniiler olarak suni yama
ile genisleterek kapatilir. Gerekirse pulmoner arter kismi suni yama ve ventrikiilotomi perikard
yama ile kapatilabilir. Boylece sag ventrikiilden pulmoner artere dogru daha genis bir ¢ikis alani
saglanir. Eger infindibiiler darlik hafif ise bazi hastalarda tam diizeltme, sag atriyotomi veya
kiiciik sag ventrikiilotomi ile yapilabilir. Gerekirse pulmoner kommissurotomi de eklenir. Fallot
tetralojisinde en sik goriilen ilave patoloji olan sekundum ASD varsa her vakada kapatilmalidir.
Bu kiiciik bir foramen ovale olsa bile acik birakilmasi sakincalidir. Diger ilave patolojiler de
tiimiiyle diizeltilmelidir. En sikintil1 ilave patolojilerden biri olan koroner anomali; sag koroner
arterden ¢ikan sol inen anterior (LAD) koroner arter olmasidir. Bu durumda sag ventrikiilotomi
yeteri kadar ve annulusa dogru yapilamayacagi i¢in, LAD’y1r korumak iizere sag
ventrikiilotomiden pulmoner artere eksternal kondiiit yerlestirilmektedir. Uzun yillar kapaksiz
kondiiit kullanilmis ancak son yillarda kapakli kondiiit kullanim1 yayginlagsmistir. Pulmoner
atrezi ile birlikte olan FT’lerde ana pulmoner arter yoktur ya da rudimentedir. O zaman distal
santlar uygunsa yine eksternal kondiiit kullanilmalidir. Pulmoner atrezili FT lerin bir kisminda
anterior bolgeden hemen sonra yeterli ana pulmoner arter oldugu i¢in normal tam diizeltme
uygulanabilir. Bir kisminda ise ana pulmoner arter ¢ok dar veya hi¢c olmadigi halde yeterli sag
ve sol pulmoner arterler mevcut olup tam diizeltme ana pulmoner arteri genisleten transaniiler
yama ile veya ana pulmoner arter yerine her iki pulmoner artere kadar kondiiit kullanilarak
yapilir (17).
Ameliyatin 6liim riski hastanin preoperatif durumu ve hastaligin morfolojisi ile

yakindan iligkilidir. Ameliyat sonrasi 6liim oranlari ¢esitli serilerde %1 civarinda

bildirilmekle beraber genelde %2-5 arasinda oldugu saptanmistir (20).
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2.7 lizlemde Gériilen Komplikasyonlar

2.7.1 Ani Oliim ve Aritmiler

Opere FT’li hastalarda en sik Oliim nedeni ani Oliimdiir ve hastalarin %6-9’unda
goriilmektedir, bu oran ayn1 yastaki saglikli popiilasyonla kiyaslandiginda 37-150 kat daha sik
oldugu goriiliir. Tam diizeltme operasyonunu takip eden ilk 25-30 yildan sonra ani 6liim
olasilig1 artis gostermektedir. Ani kardiyak 6liim insidansinin y1lda %0,2 oldugu sanilmaktadir.
Ani oliim genellikle ventrikiiler aritmiye bagl olarak gelismektedir. Ani 6liimiin nedeni olan
ventrikiiler aritmilerin operasyon sonrasinda ortaya ¢ikan hemodinamik ve fonksiyonel
sorunlarla ilgili oldugu diisiiniilmektedir (11). Gatzoulis ve ark. opere hastalarda ani 6liim i¢in
prediktif degeri olan elektrokardiyografik parametleri belirtmislerdir (23). Bu hastalarda sag
ventrikiil ¢ikis yolunun yama ve kas rezeksiyonlari ile genisletilmesi sonucunda meydana gelen
pulmoner yetersizlik, sag ventrikiil ve sag ventrikiil c¢ikis yolunda genisleme ve
fonksiyonlarinda bozulmaya yol agmakta, bunun sonucu olarak EKG’de QRS siiresi ne kadar
uzunsa ani 6liim riski o kadar fazladir. QRS siiresinin 180 msn iizerinde bulunmasi ani 6lim
icin %94 pozitif, 180 msn altinda olmasi ise negatif prediktiviteye sahip oldugu bildirilmistir
(23).

2.7.2 Ventrikiiler Disritmiler

Ventrikiiler erken atimlarin ¢ogu Fallot tetralojili hastalarda goriiliir. 12 derivasyonlu
EKG’de %19, holter monitorizasyonunda ise %60’a varan oranda siireksiz ventrikiiler aritmi
saptanabilmektedir. Siirekli ventrikiiler tasikardilerin goriilmesi ise ani Oliime neden
oldugundan o6nem tasimaktadir. Cogunlukla sag ventrikiil kaynakli reentran tasikardiler
seklindedir. Opere FT’li hastalarda ventrikiilotomi skari, sag ventrikiil dilatasyonu, transantiler
yamalar, VSD kapatilmas1 i¢in kullanilan yamalar, kas rezeksiyonlar1 ya da hemodinamik
bozukluklara bagli olarak gelisen fibrozis alanlar1 ventrikiiler tagikardiyi tetikler. Operasyon
sirasinda transanniiler yama kullanilmasi, sag ventrikiil basincinin 60’1n iizerinde olmasi, QRS
stresinin 180 msn’nin iizerinde olmas1 diger risk faktorleridir. Uzun siireli izlemde QRS

stiresinin yilda 3,5 msn’den fazla uzamasi riski arttirdig bildirilmistir (25).
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Tablo 2.1 Ventrikiiler tagikardi ve ani kardiak 6liim igin risk faktorleri (11)

Ventrikiiler tasikardi ve ani kardiak oliim icin risk faktorleri

Klinik degiskenler

Tam diizeltme ameliyatini ge¢ yasta olmak
Palyatif ameliyat ge¢cirmek

Ileri yas

Tekrarlayan senkop ataklari

Pulmoner yetmezlik

Rezidiiel pulmoner stenoz

Ciddi sag ventrikiil genislemesi

Sag ventrikiil fonksiyon kayb1

Sol ventrikiil fonksiyon kayb1
Holter’de ventrikiiler ektopi saptanmasi

EKG’de QRS siiresinin >180 olmasi

Tleri diizey testler

Elektrofizyolojik ¢alismada ventrikiiler stimiilasyon saptanmasi
Kardiak manyetik rezonans (MR) ile sag ventrikiiliin genis saptanmasi

Kardiak MR’da pulmoner regiirjitasyon fraksiyonunun artmasi

Giliniimiizde FT’li hastalarda risk siniflandirmasi 6nem tagimaktadir. Yiiksek riskli
hastalar belirlendiginde implante edilebilen kardiyoverter defibrilatér (ICD) takilabilmekte,
katater ablazyon yapilabilmekte ve opere edilebilmektedir. Agresif tedavi gerekliligine
elektrofizyolojik calisma ve kardiyak MR sonuglar1 ile karar verilmektedir. Bu faktorlerin
tanimlanmasi1 FTde cerrahi yaklasimi da degistirmistir. Su anda 2 yastan dnce tam diizeltmeye
gidilmekte ventrikiilotomi insizyonundan kag¢imilmakta ve pulmoner kapak korunmaya
calisilmaktadir. Fallot tetralojili hastalarda 24 saatlik holter EKG monitorizasyonu siklikla
onerilmekle birlikte, holter EKG’de goriilen siireksiz ventrikiiler tagikardi (VT) ataklarinin ani
olimle iliskisi gosterilememistir ve antiaritmik tedavi Onerilmemektedir. Antiaritmiklerin
neden olabilecegi pro-artitmilerin daha ciddi yan etkileri olabilecegi diisiiniilmektedir. Fallot
tetralojili hastalarda en etkin antiaritmik tedavi altta yatan hemodinamik sorunlarin

giderilmesidir. Hemodinamik sorunlarin giderilmesine ragmen aritmisi devam eden hastalarda
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ICD 6nerilmektedir. Ablasyon ise ICD’li hastalarda sok sayisini azaltma i¢in kullanilmaktadir.
Ablasyon tedavisi %90 basar1 saglamaktadir ancak kullanilan teknige gore %5-20 arasinda
tekrar edilmesi gerekebilir (26). Uzun siireli sag ventrikiil disfonksiyonu olup PVR yapilan

hastalarda ventrikiiler tagikardinin azalip azalmadig1 bilinmemektedir (27).

2.7.3 Atrial Disritmiler

Fallot tetralojili hastalarda ventrikiiler artimiler iizerinde sik durulmakla birlikte atrial
aritmiler de sik goriilmekte ve dnemli morbidite nedeni olmaktadir. Transatrial transpulmoner
yaklasim ve miyokard koruyucu oOnlemlerin yaygin kullanimi ventrikiiler aritmi sikligin
azaltirken atrial aritmi sikliginda azalma gézlenmemistir ve hastalarin yaklasik %34 {inde atrial
flatter ve fibrilasyon gelisebilmektedir. Atriumdaki kaniilasyon bolgeleri, transatrial yaklasim,
dilate atriumlar atrial tasikardileri tetikler. Sol ventrikiil fonksiyon bozuklugu, pulmoner
yetersizlik ve trikiispit yetersizligi, operasyon yasi ve palyatif girisimlerden tam diizeltme
ameliyatina kadar gegen silirenin uzun olmasi atrial aritmi sikligini arttirmaktadir. P
dalgasindaki degisiklikler atrial aritmilerle iliskisi gosterilmistir. Atrial tasikardilerde
uygulanacak tedavi segenekleri hemodinamik bozukluKlarin diizeltilmesine yonelik girisimler,

transkatater radyofrekans/ kriyoablazyon, antitasikardik pacemaker uygulamasidir (25).

2.7.4 Atrioventrikiiler Bloklar

Erken postoperatif donemde 3 giinden daha uzun siiren AV bloklarla ge¢ mortalite
arasinda iligki gosterilmistir. Erken donemde 7 giinden daha uzun siiren bloklar pacemaker

takilmasin gerektirir.
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Sekil 2. 7 Fallot Tetralojisi tamiri sonrasinda sag ventrikiil disfonksiyonunu etkileyen

faktorler (28)
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2.8 Rezidiiel Defektler ve Hemodinamik Anormallikler

2.8.1 Pulmoner Yetersizlik

Pulmoner yetmezlik derecelendirmesi

Tablo 2.2 Pulmoner yetmezlik derecelendirmesi (29)

Degisken Hafif Orta Agir
Kapak Genellikle N N veya anormal Anormal
Regiirjitan akim/peak <20 mm? 21-115 mm? >115 mm?
reglirjitan voliim
Regiirjitan voliim <15 mm 15-115 mm >115 mm

Opere FT’li hastalarin hemen tiimiinde hafif-orta dereceli pulmoner yetersizlik goriiliir
ve bu uzun yillar asemptomatik olarak tolere edilir. Sag ventrikiil ¢ikis yoluna uygulanan
infundibulektomi, agresif kas rezeksiyonlari, konulan genis yamalar bu bolgede akinetik alanlar
ve anevrizmatik genislemelere neden olmaktadir. Aort yetersizliginden farkli olarak pulmoner
yetmezlik uzun yillar ciddi olarak hemodinamik sorun yaratmadan kalabilir. Bunun nedeni
pulmoner yatagin adeta kapak gorevi yapmasidir. Sag ventrikiildeki kan herhangi bir kapak
yapist bulunmasa da intratorasik negatif basing nedeni ile pulmoner dolasima ¢ekilir ve
pulmoner vendz doniise gegtikten sonra geri doniisii s6z konusu olmaz, bu nedenle pulmoner
kapagin olmadigr durumlarda bile regiirjitasyon fraksiyonu %40’1 gegmez. Cocukluk g¢agi
boyunca asemptomatik olan pulmoner yetersizlikli hastalarda 3. dekaddan sonra sag
ventrikiiliin progresif genislemesi sonrasi fonksiyonlarda bozulma, egzersiz intoleransi,
ventrikiiler aritmiler ve ani Oliim ortaya ¢ikabilir. Pulmoner yetersizlikli hastalarda klinik
semptomlarin ortaya ¢ikmis olmasi sag ventrikiilde geri doniisiimsiiz degisiklerin meydana
geldigi ve tedavide gecikilmis oldugunu gostermektedir. Bu nedenle Onemli pulmoner

yetmezlik saptanan hastalarda erken donemde yeniden girisim yapilmasi1 6nemlidir.

Agir pulmoner yetmezlikli hastalarda klinikte sistolodiastolik {fiiriim duyulmasi,
hepatomegali, 6dem, juguler vendz basing artigi gibi bulgular saptanabilir. Telekardiyogramda
sag ventrikiil ve sag atriumun genisledigi goriilebilir. EKG’de sag dal blogu ve QRS siiresinde

genisleme tiim hastalarda goriilebilir. EKokardiyografik olarak kapak ve sag ventrikiil ¢ikis yolu
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morfolojisi degerlendirilmelidir. Septal hareketin paradoks oldugu goriiliir. Ana pulmoner
arterler ve dallarinda diyastolik geriye dogru akim saptanmasi ve regiirjitasyon fraksiyonunun
yiiksek bulunmasi agir pulmoner yetmezlik diisiindiiriir. Dinamik kardiak MR ile daha saglikli

bir hemodinamik degerlendirme yapilabilir (25).
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Sekil 2. 8 Tam diizeltme ameliyat1 olan hastanin kardiak MR goriintiilemesi

Oldukga biiyiik sag ventrikiil (RV) ve pulmoner gévde (PT) ve faz kontrast goriintiilme ile
olusan sag ventrikiil ¢ikim yolu akim grafisi. Pulmoner yetmezlik(PR) fraksiyonu %40 (sistolik
akim (SFF) pulmoner yetmezlik orani ) olarak goriilmektedir (B). LV = Sol ventrikiil.

2.8.2 Trikiispit Yetersizligi

Tablo 2.3 Trikiispit yetersizligi derecelendirmesi (30)

Degisken 1. Derece 2. Derece 3. Derece
Kapak Genellikle N N veya anormal | Anormal flail,kavusum
bozuk
sagA/SagV/IVK Normal N veya dilate Genellikle dilate
Jet alani , cm? <5 5-10 >10
PISA capi,cm <0,5 0,6-0,9 >0,9
Jet yogunlugu ve Yumusak ve Yogun, degisken | Yogun iicgen ve erken
kontiirii parabolik kontiir zirve
Hepatik ven Sistolik hakim Sistolik kiintlesmis Sistolik ters akim
IVK - inferiyor vena kava, N -normal, PISA - proksimal eshiz yiizey alani, SagA - sag
atriyum, SagV - sag ventrikiil
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Uzun siiren ciddi pulmoner yetmezlik progresif sag ventrikiil dilatasyonu ile trikiispit
yetmezligine yol acar ve her iki ventrikiiliin fonksiyonu olumsuz etkilenir. Mahle ve
arkadaslarinin yaptiklar1 bir ¢alismada tamir yapilmig FT olgularinin %32’sinde orta-agir
triklispit kapak yetmezIligi (TY) bulundugu ve bu durumun progresif RV ve trikiispit aniiliis
dilatasyonuna ve/veya VSD kapatilmasi sirasinda meydana gelen iatrojenik yaralanmalara bagl
oldugunu belirtmiglerdir (31). TY nin kendisi de RA ve RV dilatasyonuna ayrica katkida
bulunur. Zaman igerisinde RV dilatasyonundaki ve duvar gerilimindeki artis ile interventrikiiler

ileti hizin1 yavaslatir ve re-entry’lere neden olan ileti yollar1 olusumuna zemin hazirlar (31).

2.8.3 Sag Ventrikiil Cikis Yolunda Darhk

FT’li hastalarda operasyon sonrasi rezidiiel pulmoner stenozlar olabilecegi gibi, sag
ventrikiil ¢ikis yoluna yerlestirilen yama ve kondiiitlerde daralma, periferik pulmoner arterlerde
darlik s6z konusu olabilir. Daha 6nceden gegirilmis aorta pulmoner santlar da daralmaya neden
olabilir. Sag ventrikiil sistolik basinci 60 mmHg ve {izerinde olan hastalarin 6zellikle pulmoner

yetersizlikle birlikte ise darliklarinin giderilmesine yonelik girisim planlanmalidir (25).

2.8.4 Aort kokii dilatasyonu

FT’li hastalarda preoperatif donemde de aort kokii genis olarak bulunur, bunun her iki
ventrikiilden gelen akimin aorta yonlendirilmesi ile iliskili oldugu diistiniilmektedir. Ancak
FT’1i hastalarda operasyondan sonra da aort kokiindeki genislemenin devam ettigi goriiliir.
Hastalarin %15-18’inde ¢esitli derecelerde aort yetersizligi goriilmektedir. Aort yetersizliginin
siddetli oldugu olgularda sol ventrikiilde hacim yiiklenmesi, fonksiyonlarinda bozulma ortaya
cikabilir ve aort dilatasyonu diseksiyon ve aort riiptiiriine neden olabilir. Erkek hastalarda,
ileriki yastaki hastalarda, palyasyondan tam diizeltmeye kadar gecen siirenin uzun oldugu
hastalarda, pulmoner atrezili, sag arcus aortanin eslik ettigi ve 22q11 mutasyonunun saptandigi

hastalarda aort kokiindeki genisleme, dilatasyon ve riiptiir olasilig1 daha fazladir (32).
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2.8.5 Sag Ventrikiil Fonksiyonlarinda Bozulma

Tamir sirasinda uygulanan yaygin kas rezeksiyonlari, pulmoner yetersizlik ve darlik gibi
hemodinamik bozukluklar, ¢ikis yolunda veya transaniiler olarak yerlestirilmis yamalar sag
ventrikiil fonksiyonlarinin bozulmasina ve sag ventrikiiliin genislemesine neden olur.
Transaniiler yamanin sag ventrikiil fonsiyonlarina etkisi bir¢ok calismada kabul edilmistir.
Ancak yamanin etkisinin olmadigini, cerrahi sirasinda sag ventrikiil ¢ikis yolunda olusan

hasarin rol oynadigini 6ne siiren ¢aligmalar da vardir.

Ekokardiyografik olarak sag ventrikiil hacmi degerlendirilmelidir. Sag ventrikiil
hacminin 150 ml’nin iizerine ¢ikmasi yiiksek risk gostergesidir. Ayrica sag ventrikiildeki
anevrizmatik genislemeler ekokardiyografi ile gosterilebilir. Doku Doppler ekokardiyografi ile
bolgesel duvar haraketlerinde anormallikler gosterilmis, izovoliimetrik akselerasyon
zamanindaki kisalma sag ventrikiil fonksiyon bozuklugu ile iliskili bulunmustur. Opere Fallot
tetralojili hastalarin bir kisminda sag ventrikiiliin restriktif fizyolojisi s6z konusudur. Bu
hastalarda sag ventrikiil adeta bir boru gibi davranarak gelen tiim kan akimini pulmoner artere
yansitir. Ekokardiyografik olarak ana pulmoner arter ve dallarinda diastol sirasinda atrial
sistolle es zamanli 6ne dogru akimin saptanmasi ile tant konur. Restriktif sag ventrikiil
fizyolojisine sahip hastalarda erken postoperatif donemde uzamis yogun bakim siiresi, artmis
inotrop gereksinimi, pulmoner 6dem gibi sorunlar goriilebilmektedir. Ancak ge¢ donemde bu
hastalarin sag ventrikiillerinin nispeten kii¢iik oldugu QRS siirelerinin kisa oldugu, fonksiyonel

kapasitelerinin daha iyi oldugu, ventrikiiler aritmilerinin gézlenmedigi bildirilmektedir.

Sag ventrikiil, sol ventrikiile oranla kompleks bir yap1 gostermektedir. Bu durum sag
ventrikiiliin ve fonksiyonlarinin degerlendirilmesini gii¢lestirmektedir. Bu hastalarda dinamik
kardiyak MRI ile sag ventrikiil biyikligi ve yapisi gercege yakin sekilde
degerlendirilmektedir. MR ile sag ventrikiil hacmi, ejeksiyon fraksiyonu, lokal anevrizmatik
genislemeler, pulmoner regiirjitasyon fraksiyonu gibi hemodinamik parametreler; pulmoner
arter ve dallarinin ii¢ boyutlu rekonstriksiyonu ile darliklar ve sekil bozukluklari

degerlendirilebilmektedir (25).
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2.8.6 Sol Ventrikiil Fonksiyonlarinda Bozulma

Ventrikiil miyokardinin uzun siire hipoksiye maruz kalmasi, uzun siiren cerrahi
girisimler sirasinda miyokard koruyucu onlemlerin yetersiz kalmasi ya da kroner arterlerin
hasar gormesi sol ventrikiilde fonksiyon bozukluguna yol agabilir. Diger taraftan, sol
ventrikiiliin rezidiiel VSD, aorta-pulmoner santlar ya da aort yetersizligi nedeni ile artmis hacim
yiikii sol ventrikiiliin genislemesine ve fonksiyonlarinin bozulmasina neden olabilir. Diger bir
neden ise ventrikiiller arasindaki etkilesimdir. Sag ventrikiiliin fonksiyon bozuklugu ve

genisletilmesi septum hareketini bozarak sol ventrikiil kasilmasini etkiler (28).

2.9 Reoperasyonlar

Hastalarin yaklasik % 2-3' iinde tam diizeltme operasyonu sonrasi reoperasyon
gerekmistir. Siklikla rezidiiel VSD nedeniyledir. Rezidiiel defekt ne kadar kii¢iik olursa olsun
zor tolere edilir. Bu vakalarda Qp/Qs oran1t 1,5' in iizerine ¢iktiginda cerrahi miidahale
endikasyonu dogar. En sik goriilen lokalizasyon, ileti sistemi travmasindan kaginmak amaci ile
dikislerin yiizeyel olarak uygulandig1 posteroinferior kosedir. Ikinci en sik lokalizasyon ise
aortik kapaklarin bulundugu VSD yamasinin iist kosesidir. Rezidi RVOT darligi erken
donemde diizeltilmesi gercken, progresif sag ventrikiil yetmezligi olusturan ikinci en sik
reoperasyon sebebidir. Yetersiz band rezeksiyonuna bagli olabilecegi gibi, pulmoner valviiler
veya distal darlik nedeni ile de olusabilir, % 1-2 oraninda goriiliir. Reoperasyonlar genellikle
transaniiler tamir veya yamanin distale uzatilmasi seklindedir. Buna ragmen yiiksek seyreden
RV/LV oran saptaniyor ise sag ventrikiil ile pulmoner arter arasina yerlestirilecek olan bir
kondiiit ile bu sorun asilmaya calisiimalidir.

Ge¢ donemde en sik uygulanan reoperasyonlar rezidii RVOT darligina yoneliktir.
Bunlar siklikla muskiiler hipertrofi ve fibrosizin progresyonu nedeni ile olusur. Klinik olarak
bulgu vermese dahi sag ventrikiil fonksiyonlarin1 korumak amaci ile RV/PA sistolik basing

oran1 2/3'lin tizerine ¢iktiginda operasyon endikedir (33).
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2.9.1 Pulmoner Kapak Replasmani Endikasyonlari

Son 10 senelik donemde RV yetmezligi, progresif egzersiz intoleransi, aritmi ve ani
olim gibi ciddi komplikasyonlarin rezidiiel PY ve PY’nin derecesi ile iligkili oldugu tespit
edilmistir. RV’de meydana gelen degisikliklerin ciddiyeti PY’nin ciddiyetine ve siiresine
baglidir. Bununla birlikte erigkin ¢aglarda diizeltme yapilmis FT olgularinda PY ’nin bebeklik
cagina nazaran ¢ok daha az tolere edildigi bu nedenle eriskin FT hastalarinda tam diizeltme
yapilacak ve de tamir sirasinda pulmoner kapak korunamayacak ve sonrasinda agir PY’ye sebep
olacak ise diizeltme sirasinda pulmoner kapak replasmaninin (PVR) yapilmasi gerektigi

belirtilmistir.

Borowski ve arkadaslari, ameliyattan sonra ciddi PY gelisme siiresini 3—27 y1l arasinda
saptamiglar, diger arastirmacilar da benzer siireler bildirmislerdir. PVR zamanlamasi ve

spesifik endikasyonlar1 konusunda tartismalar devam etmektedir (34) .
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Tablo 2.4 PVR endikasyonlari (35)

Calisma PVR ENDIKASYONLARI
Frigola ve e Onemli derecede pulmoner yetmezlik ( Kardiak MRI ile PR
ark. (36) regiirjitasyon fraksiyonu >%35)

Eslik eden RV dilatasyonu ve disfonksiyonu

Semptomatik hastalarda RV/LV end diastolik oran >1,5

Asemptomatik hastalarda RV/LV end diastolik oran >2

e Aritmi olsun olmasin egsersiz kapasitesinde diistikliik

Gevaveark. e Onemli derecede pulmoner yetmezlik (Kardiak MRI ile PR
(28) regiirjitasyon fraksiyonu >%25) ve iki veya daha fazla kriter:

RV end diastolik voliim index (RVEDVI) >160mL/m?
RV end sistolik voliim index >70mL/m?

LV end diastolik voliim index (LVEDVI) >65mL/m?
RV ejeksiyon fraksiyonu (RVEF) <%45

RV ¢ikim yolu anevrizmasi

Klinik Kriterler: egzersiz intoleransi, kalp yetmezligi bulgulari, senkop,

ventrikiiler tasikardi

e Diger hemodinamik 6nemli lezyonlarin varlig
e FT tam diizeltme ameliyat1 3 yas ve sonrasinda yapilmis olgularda
olumsuz seyir riski fazla oldugundan, PVR daha erken, RV

dilatasyonu ve disfonksiyonu daha hafif iken yapilabilir
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3 GEREC VE YONTEM

Ocak 1992 ve Kasim 2014 yillar1 arasinda Dokuz Eyliil Universitesi Cocuk Kardiyoloji
ve KDC konseyinde alinan kararla Kalp Damar Cerrahisi Anabilim Dalinda Fallot Tetralojisi
tanisi ile tam diizeltme ameliyati olan hastalar ¢alismaya alindi. Bu hastalar 6nce Cocuk
Kardiyolojisi ve Kalp Damar Cerrahisi Konsey defterlerinden tarandi. Bu inceleme sonucunda
tespit edilen protokol numaralar1 ile Dokuz Eyliil Universitesi Cocuk ve Eriskin Hastaneleri
arsivlerinden hasta dosyalar: temin edildi. Bu dosyalardan postoperatif dénemde en az bir
poliklinik ve EKO degerlendirmesi olan hastalar ¢alismaya alindi. Post operatif donemde
poliklinik kontrolii ve EKO degerlendirmesi olmayan hastalar c¢alisma kapsami disinda
birakildi.

Hastalarin preoperatif kayitlarinda yas, cinsiyet, ameliyat yapilma yasi, viicut agirhigi,
boy, viicut yiizey alani gibi klinik bulgular1 kaydedildi. Klinik bulgular yaninda EKG ve
ekokardiyografik verileri incelendi.

Hastalar bir ile yirmi yil arasinda izlendi. Ortalama izlem stiresi 6,9+5,06 yil olarak
belirlendi. Calismamizda orta donem sonuglar1 degerlendirildi.

Elektrokardiyografi (EKG)

Tiim olgularin 12 derivasyonlu EKG’si (D1, D2, D3, aVF ,aVL,aVR, V1,V2,V3, V4,
V5, V6) cekildi. QRS siiresi, AV blok varligi, dal blok varlig1 (sag dal blogu, sol dal blogu),

aritmi varlhig1 ve varsa tipi kayit edildi.
Transtorasik ekokardiyografi (EKO) incelemesi

Tiim olgulara Philips iE33 (Philips Medikal Sistem, Hollanda) Ultrason sistemi ve S 5-
1 ve S 12-4 prob kullanilarak transtorasik ekokardiyografi incelemeleri yapildi. Interventrikiiler
septum diastol sonu ¢ap1 (IVSd), sol ventrikiil diastol sonu ¢ap1 (LVEDd), Sol ventrikiil arka
duvar kalmlig diastol sonu ¢ap1 (LVPWd), Interventrikiiler septum sistol sonu ¢ap1 (IVSs), Sol
ventrikiil sistol sonu c¢apt (LVEDs), Sol ventrikiil arka duvar kalinlig1 sistol sonu c¢ap1
(LVPWs),Ejeksiyon fraksiyonu, kisalma fraksiyonu (EF,FS %) apikal dort ve iki bosluk

goriintiilerden hesaplanda.

Preoperatif poliklinik kayitlarindan ise EKG’de ritmi, dal blogu, QRS siiresi kayit
edildi. Ekokardiyografi raporlarindan bazal degerlendirme (tani ve olasi eslik edilebilecek diger
patolojiler agisindan) yapildi; trikiispit yetersizligi, pulmoner kapak yetmezligi-derecesi, M-

mode kayitlari, pulmoner arter McGoon oranlari not edildi.
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Postoperatif poliklinik kayitlarindan ise yine EKG’de ritmi, dal blogu, QRS siiresi kayit
edildi. Ekokardiyografi kayitlarindan ise rutin inceleme yaninda 6zellikle pulmoner yetersizlik
dereceleri (hafif, orta, agir olarak), trikiispit yetersizligi derecesi (hafif, orta, agir olarak), RVOT
anevrizmasi varhigl, sag ventrikiil sistolik fonksiyonlar1 i¢in, pulmoner yetmezligi orta agir
olanlarda trikiispitin aniiler planda sistolik hareketi (TAPSE) kaydedildi.

Hastalarin preoperatif ve post operatif donemde yapilan EKG’lerinde ritmi, QRS
zamant, dal blogu varlig1 karsilastirildi. Ekokardiyografilerinde M-mode kayitlari, pulmoner
yetersizlik dereceleri (hafif, orta, agir olarak), trikiispit yetersizligi derecesi (hafif, orta, agir
olarak) karsilastirildi.

Ayrica reoperasyon yapilan olgularin operasyon nedenleri incelendi. Reoperasyon
nedeni olarak rezidii VSD, RVOT anevrizmasi varligi, PY varligi arastirildi.

PVR yapilan hastalarda pulmoner yetmezligin regiirjitasyon fraksiyonu; sag ventrikiil
end sistolik volliimii, sag ventrikiil EF, sag ventrikiil end diastolik voliimii kayitlar1 not edildi.
PVR’ye giden hastalarin ekokardiyografik verileri ile kardiak MRI Glgiimleri arasinda
karsilagtirma yapildi. Boylece PVR’ye giden hastalarda PVR yapilmasina etkili olabilecek
faktorler belirlenmeye ¢aligildi.

Kateterizasyon ve Anjiografi

Tiim olgulara Philips Integris H5000C cihaz1 (Philips Medikal Sistem, Hollanda) ile
fentanil, ketamin ve/veya midazolam ile sedasyon sagladiktan sonra kalp kateterizasyonu
yapildi. Sag ve sol ventrikiil anjiografileri ile ventrikiil bosluklari, pulmoner arterlerin ¢aplari
ve anatomisi, arkus aorta ve koroner arter anatomisi, aortapulmoner kolleteraller, ilave VSD’ler

degerlendirildi.

Anjiografi ile Olgiilen sag ve sol pulmoner arter caplarinin toplaminin diafragma
seviyesindeki torasik aorta ¢apina oranlanmasi ile anjio McGoon hesaplanir. Calismamizda
hastalarin McGoon oranlari ile post operatif fonksiyonel siniflari karsilagtirilirken hastalar
McGoon oranlarma gére McGoon orant >1.8, McGoon oram1 1.2 ile 1.8 arasindakiler ve

McGoon orani <1.2 olarak 3 farkli gruba ayrildi (37).

37



Holter EKG Incelemesi

Lifecard CF Recorder 3 kanall1 24 saat kayit yapabilen cihazla hastalarin kayitlar1 alinip
Pathfinder EKG analiz sistemi ile analiz edildi. 24 saatlik holter EKG incelemesinde aritmi
varligi, eger varsa supraventrikiiler ve ventrikiiler aritmi tipi kayit edildi. Holter yapilan

hastalarin Holter kayitlar1 retrospektif degerlendirildi.

Kardiyak Manyetik Rezonans Goriintiileme
PVR yapilmasi planalanan hastalara Philips Achieva 1,5 Tesla MRI (Philips Medikal
Sistem, Hollanda) ile kardiak MRI inceleme yapildi. Konjenital kalp hastaliklarina yonelik
incelemelerde turbo spin EKO T1 ve T2 agirlikli seriler elde edilmeli ve goriintiilleme plani
kalbin 4 odacigini incelemeye olanak verecek sekilde sol ventrikiil uzun aksina paralel olarak
secilmelidir. Bu planda elde edilecek goriintiiler septum anatomisini degerlendirme yaninda
biiyiik damarlarin kalp kompartmanlari ile iligkisini ortaya koymada son derece etkilidir (38).
Hastalarin kardiak MRI parametreleri (Sag ventrikiil diyastol sonu volim (RV-EDV)
(ml/m?), sag ventrikiil sistol sonu volim (RV-ESV) (ml/m?), pulmoner yetersizlik fraksiyonu
(%), sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu (RV-EF) (%) dosyalarindan geriye doniik olarak

tarandi.

3.1 Iistatistiksel Analiz

[statistiksel hesaplamalar bilgisayar ortaminda SPSS 20,0 program paketi kullanilarak
yapildi. Sonuglar ortalamatstandart sapma (SS) ve ortanca olarak gosterildi. Stiirekli
degiskenler i¢in ikili grup karsilastirmalarinda bagimsiz gruplarda T testine bagvuruldu. Kesikli
degiskenlerin karsilastirilmasinda Ki-Kare testine bagvuruldu. ikiden fazla siirekli degiskenin
karsilagtirilmasinda lineer regrasyon analizi yapilarak aralarindaki iliski incelendi. Iki yonlii p

degerinin <0,05 olmas1 anlamli kabul edildi.
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4 BULGULAR

1992-2014 yillar arasinda Fallot tetralojisi nedeni ile tam diizeltme cerrahisi yapilan 239
hasta saptandi. Bunlardan 190’inin (%82) dosyasina ulasildi. 190 hastanin verileri
incelendiginde 39 hastaya tam diizeltme 6ncesi MBT sant yapildigi saptandi. MBT sant
uygulanma oran1 %20 (39/190) oraninda saptandi. Bes hasta MBT sant operasyonu sonrasinda
erken postoperatif mortalite saptandi. MBT sant operasyonu sirasinda erken postoperatif
mortalite %12,8 (5/39) oraninda saptandi. Dosyasina ulagilabilen 190 hastadan 106 tanesinde
postoperatif poliklinik kontrolii ve EKO degerlendirmesi olmadigi i¢in ¢alisma dis1 birakildi.
Kalan 84 hasta (%34) ¢alismaya alindi.

2006’ dan 6nce saglik sistemindeki ¢ok baglilik ve sevk zincirindeki problemler nedeni ile
hastalarin sadece operasyonlari merkezimizde yapilip operasyon sonrasi takipleri dis merkezde
devam etmistir. Merkezimizde kontroller 2006’dan sonra saglikli hale gelmistir, bu yiizden

takip edilen hasta sayisinda belirgin diisiikliik mevcuttur.

239 HASTA
| 49 HASTANIN DOSYASINA
ULASILAMADI
190 HASTA

/ EKO KONTROLU YOK

81 HASTANIN POLIKLINiK KONTROLU VEYA

\ MORTALITE

25 HASTADA ERKEN POSTOPERATIF

84 HASTA CALISMAYA ALINDI

Sekil 4. 1 Calismaya dahil edilme kriterleri
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Calisamaya alinan 84 hastadan 12 hastaya MBT sant sonrasi tam diizeltme ameliyati
uygulandi.

Tam diizeltme ameliyati nedeni ile erken post operatif mortalite (operasyon sonrast 30
glinliik donem olarak degerlendirildi) 20 (%9,5) hastada tespit edildi. Tam diizeltme ameliyati
yapilan hastalar ele alindiginda erken mortalite oranlar1 8 yillik siirelerle ele alindiginda 1992-
1999, 2000-2007, 2008-2014 donemlerinde sirasiyla %12,5, %10, %7,8 olarak bulundu. Son

yillarda mortalitede belirgin azalma saptandi.

Tablo 4.1 Yillara gore mortalite oranlari

YILLAR TOPLAM  AMELIYAT | ERKEN POST OPERATIF | ORAN
SAYISI MORTALITE

1992-1999 88 (%46) 11 (%55) %12,5

2000-2007 64 (%33) 7 (%35) %10

2008-2014 38 (%20) 3 (%15) %7,8

TOPLAM 190 (%100) 20 (%100) %9,5

Caligsmaya dahil edilen 84 hastanin 56’s1 (%65.9) erkek ve 28’1 (%32.9) kadin cinsiyette
idi. Hastalarin yaglar1 1 ile 55 yas arasinda degismekte, yas ortalamasi 15,6+7,8 il idi.
Hastalarin tani yasi ortalamasi 3,35+4,7 yil idi. Hastalarin tam diizeltme ameliyat yasi
ortalamasi 3,6+2,8 yil bulundu. Son on yila bakildiginda tam diizeltme ameliyat yas
ortalamasmin 1,5+0,82 yila kadar diistiigli goriildii. 84 hastanin 11’inde (%13) anne baba
arasinda 1. Derece kuzen akrabaligi mevcuttu. iki hastada down sendromu, bir hastada
velocardiofacial sendrom, bir hastada 1p delesyonu saptandi. Hastalarin izlem siiresi, ortalama
6,9+5,06 yildi. Tam diizeltme ameliyati Oncesinde 12 hastaya Blalock-Taussing sant

uygulanmisti.
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Tablo 4.2 Demografik 6zellikler

DEMOGRAFIK OZELLIKLER

cinsiyet (e/k) 56 E, 28 K
Yas (y1l) (ortalama+SS) 15,6+£7,9
Viicut agirligi (kg) (ortalama +SS) 12,6+11,2
Boy (cm ) (ortalama £SS) 82,4+20,6
Ameliyat yas1 (y1l) (ortalama £SS) 3,6£2,8
Izlem siiresi (y1l) (ortalama +SS) 6,9+5,06
Viicut yiizey alan1 (BSA m?) (ortalama +SS) 0,48+0,18

Hastalarin tan1 aninda yapilan EKO’larinda 22 hastada (%26,1) patent foramen
ovale(PFO), yedi hastada (%8,3) ASD, ii¢ hastada (%3,6) PDA, iki hastada (%2,4) ise
PDA+PFO saptandi.

Tablo 4.3 Fallot tetralojisine eslik eden kardiak anomaliler

EK PATOLOJI Hasta Sayis1 (%)
YOK 50 9%59,5
PFO 22 %26,1
ASD 7 %83
PDA 3 %36

PDA+PFO 2 %24
TOPLAM 84 %100

Hastalarin preoperatif ve postoperatif EKO olgtimleri karsilastirildiginda sol ventrikiil
sistol sonu caplart (LVEDS) arasinda anlamli farklilik saptandi (p:0,02). Interventrikiiler
septum diastol sonu ¢aplar1 (IVSd), sol ventrikiil diastol sonu ¢aplar1 (LVEDd), sol ventrikiil
arka duvar kalinlig1 diastol sonu ¢aplar1 (L\VPWd ), interventrikiiler septum sistol sonu gap1
(IVSs), sol ventrikiil arka duvar kalinlig: sistol sonu ¢aplart (LVPWS), ejeksiyon fraksiyonlari
(EF), kisalma fraksiyonlar1 (FS) incelendiginde preoperatif ve postoperatif 6l¢iimler arasinda

anlaml fark saptanmadi.
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Tablo 4.4 Preoperatif ve postoperatif sag ve sol ventrikiil M-mod EKO 6l¢iimleri

Tam diizeltme 6ncesi | Tam diizeltme P degeri
(ort£SS) Sonrast (ort£SS)
IVSd 0,64 +0,19 0,75+ 0,25 0,62
LVEDd 29+1,2 32+0,9 0,25
LVPWd 0,5 +0,22 0,6 £0,25 0,96
IVSs 0,78+0,22 0,88+0,27 0,49
LVEDs 1,L3£0,5 1,9+0,6 0,02
LVPWs 0,62+0,23 0,74+0,2 0,34
EF 72,4+ 10,6 72+ 8.4 0,72
FS 40,5+ 11,1 40,6 + 8,2 0,47

Hastalar McGoon oranlarina gére McGoon orani >1,8 olanlar, McGoon orani 1,2 ile 1,8

olanlar ve McGoon orani <1,2 olanlar olarak 3 farkli gruba ayrilmigtir. McGoon orani 12
hastada (%14,2) 1,2’nin altinda 8 hastada ( %9,5) 1,2-1,8 arasinda, 64 hastada (%76,1) ise

1,8’in lizerinde olarak saptanmuistir.

Tablo 4.5 Operasyon 6ncesi McGoon oranlari

Pre-op McGoon Orani Hasta Sayis1 %
<12 12 %142
1,2-1,8 8 %95
>1,8 64  %76,1
TOPLAM 84 %100

PY varlig1 ve derecesi yetmezlik yok veya hafif-agir arasinda yetmezlik var seklinde

derecelendirildi. Hastalarin preoperatif degerlendirmelerinde bir hastada PY goriiliirken,
postoperatif donemde 25 hastada hafif (%29,8), 29 hastada orta (%34,5) ,20 hastada ise agir
(%23,8) PY saptandi.
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Tablo 4.6 Tam diizeltme ameliyati 6ncesi ve sonrasi pulmoner yetmezlik derecesi ve goriilme
siklig1

Pulmoner yetmezlik derecesi Preop hasta sayist % Postop hasta sayis1 %
Yok 83 %98 10 %119
Hafif - 25 9%29,8
Orta 1 %1,2 29 %345
Agir - 20 %23,8
TOPLAM 84 %100 84 %3100

Hastalarin preoperatif ve postoperatif pulmoner yetmezlik durumlari karsilastirildiginda
pulmoner yetmezligin tam diizeltme ameliyat1 sonrasi istatiksel olarak anlamli olarak arttig1

saptand1 (p=0,01).

Tablo 4.7 Operasyon 6ncesi ve sonrasi pulmoner yetmezlik sikliginin karsilastiriimasi

Preoperatif PY Postoperatif PY P degeri
Yok Var 0,01
Yok 10 73
%12 %88
Var 0 1
%0 %100

TY varlig1 ve derecesi yetmezlik yok veya hafif-agir arasinda yetmezlik var seklinde
derecelendirildi. Hastalarin pre-op degerlendirmelerinde yedi hastada hafif TY goriliirken, ti¢
hastada orta TY mevcuttu. Post op donemde 22 hastada hafif (%26,2), 21 hastada orta (%25)
,14 hastada ise agir (%16,7) TY saptandu.
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Tablo 4.8 Tam diizeltme ameliyati 6ncesi ve sonrast trikiispit yetmezlik goriilme sikligi

TY Preoperatif hasta sayis1 % Postoperatif hasta sayis1 %
Yok 73 %87 26 %31

Hafif 7 %84 22 %26,2

Orta 3 %36 21 %25

Agir 1 %12 15 %179

Hastalarin preoperatif ve postoperatif trikiispit yetmezlik durumlar1 yok +hafif ve ortatagir
olanlar olarak karsilastirildiginda tam diizeltme ameliyati sonrasi trikiispit yetmezligin istatiksel

olarak anlamli olarak arttig1 saptandi (p=0,01).

Tablo 4.9 Operasyon 0ncesi ve sonrasi trikiispit yetmezlik sikliginin karsilastirilmasi

Preoperatif TY Postoperatif TY P degeri
Yok+hafif Orta +agir 0,01
Yok+ hafif 46 34
%57,5 %42,5
Orta +agir 2 2
%50 %50

Hastalarin post operatif takiplerinde ve EKO’larinda 16 hastada (%19) rezidiiel VSD,
10 hastada (%11,9) RVOT anevrizmasi, ti¢ hastada (%3,6) TAPSE diistikliigii (<16), bes
hastada (%6) rezidiiel VSD ile RVOT darlig: birlikteligi, bir hastada (%1,2) aort kapak
prolapsusu (AVP), ii¢ hastada (%3,6) RVOT darlig1 ile TAPSE disiikliigi (<16), ti¢ hastada
da (%3,6) sag arcus aorta tespit edildi.
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Tablo 4.10 Operasyon sonrasinda saptanan ek ekokardiyografik patolojiler

EKO Hasta Sayis1 %
Yok 46 %54,6
Rezidiiel VSD 16 %19
RVOT anevrizmasi 10 %11,9
TAPSE <16 3 %3,6
Rezidiiel VSD+RVOT 5 %6

AVP 1 %1,2
RVOT anevrizmasi+TAPSE<16 3 %3,6
Toplam 84 %100

24 hastanin (%28) tam diizeltme ameliyat1 sonrasinda ikinci kez operasyona alindigi

saptandi. 10 hasta (%11,9) rezidii VSD kapatma, bir hasta (%1,2) RVOT revizyonu, bir hasta

(%1,2) rezidii VSD kapatma ve RVOT revizyonu, yedi hasta (%8,3) PVR, bir hasta (%1,2)
PVR ve RVOT revizyonu, iki hasta (%2,4) PVR ve trikiispit kapak replasmani (TVR) , bir
hasta (%1,2) TVR ve rezidii VSD nedeni ile opere edilmistir.

Tablo 4.11 Reoperasyon nedenleri

Reoperasyon Say1 yiizde
Yok 60 %714
Rezidii VSD 10 9%11,9
RVOT revizyonu 1 %1,2
Rezidii VSD+RVOT revizyonu 1 %1,2
PVR 7 %8,3
PVR+RVOT revizyonu 1 %1,2
PVR+TVR 2 %24
TVR+ Rezidii VSD 1 %1,2
Toplam 84 %100

45



Tam diizeltme ameliyati sirasinda sag ventrikiil ¢ikim yolu darlhigr giderilirken tercih
edilen cerrahi yoOntemlere gore transaniiler yama kullanilanlar, kondiiit kullanilanlar ve
transaniiler yama kullanilmayanlar olarak simiflandirildi. 70 hastaya perikardial yama
kullanildi, annulusii dar olmayan ve pulmoner kapak aciklig1 yeterli veya kommisurotomi ile
yeterli derecede acilabilen 10 hastaya perikardiyal yama kullanilmadan cerrahi uygulandi.

Ciddi pulmoner aniiliis hipoplazisi ve displastik kapagi olan dort hastada ise kondiilit kullanildi.

Tablo 4.12 Sag ventrikiil ¢ikim yolu tamiri sirasinda kullanilan cerrahi yontemler

Cerrahi tipi Hasta Sayis1 %
Transaniiler yama 70 %83,3
Transaniiler yama kullanilmayan 10 %119
Kondiit 4 %48
TOPLAM 84 %100

Pulmoner kapak yetmezligi tam diizeltme ameliyati sirasinda uygulanan diizeltme tipleri

transaniiler yama yapilanlar ve yapilmayanlar olarak karsilastirildi. Transaniiler yama yapilan

grupta orta ve agir pulmoner yetmezlikli hasta sayisi belirgin olarak artmis saptandi. Ancak iKi

grup arasinda istatiksel olarak anlamli fark saptanmadi ( p=0,47) .

Tablo 4.13 Transaniiler yama kullanilan ve kullanilmayan gruplarda pulmoner yetmezligin

karsilagtirilmasi

Pulmoner yetmezlik | Transaniiler yama Transantiler yama P degeri
Olmayan
Yok +hafif 27 8 0,47
%77,1 %27,9
Ortatagir 43 6
%87,8 %12,6
Toplam 70 14
%83,3 %16,7

PVR yapilan ve yapilmasi planlanan hastalarin tam diizeltme ameliyati sirasinda

kullanilan diizeltme tipleri ile karsilagtirildiginda PVR yapilan ve planlanan hastalarda

transaniiler yama kullanimmin say1 olarak belirgin artmis oldugu goriildii. Ancak iki grup

arasinda istatiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p=0,72).
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Tablo 4.14 PVR yapilan hastalarin sag ventrikiil ¢gitkim darlig1 giderilmesi sirasinda kullanilan
yontemlerin karsilastirilmasi

PVR yapilmayan PVR yapilan+ planlanan P degeri
Transaniiler yama 11 3 0,72
Olmayan %78,6 %21,4
Transaniiler yama 57 13
%81,4 %18,6

Agir pulmoner yetmezlik nedeni ile PVR yapilan hastalar ile PVR yapilmayanlarin tam
diizeltme ameliyat yasi ortalamalari karsilastirildiginda istatiksel olarak anlamli fark
bulunmadi. (p=0,57)

Tablo 4.15 PVR yapilan hastalarla PVR yapilmayan hastalarin tam diizeltme ameliyat yasinin
karsilastirilmasi

N Ameliyat yas1 P degeri
Ortalama ve standart sapma
PVR yapilanlar 10 2,3+1,1 0,57
PVR yapilmayanlar 74 3,742,9

Pulmoner yetmezlik hafif ve eser olan hastalarin ameliyat yas1 ortalamalar ile orta ve

agir olanlarin ameliyat yas1 karsilagtirildiginda fark bulunamadi (p=0,76).

Tablo 4.16 Pulmoner yetmezlik hafif ve eser olan hastalarin ameliyat yaslari ile pulmoner
yetmezligi orta ve agir olanlarin ameliyat yaslariin karsilastirilmasi

PY derecesi N Ameliyat yasi P degeri
Ortalama ve standart sapma
Yok + 1. Derece 32 3,69+2.85 0,76
2. derece+3.derece 46 3,54+2,88
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Opere olan hastalardan 16 hastaya dinamik kardiyak MR veya ekokardiyografi
bulgularina dayanilarak PVR planlandi, bunlarin onuna PVR uygulandi. PVR sonrast EKO
takiplerine devam edildi. Erken post op mortalite 1 (%9) hastada tespit edildi.

Trikiispit yetmezligi, RVOT anevrizmasi, TAPSE <16 olmasi, 3. Derece pulmoner yetmezlik

pulmoner kapak replasmanimi etkileyen faktorler igerisinde anlamli olarak saptanmistir

(p=0,001).

Tablo 4.17 Pulmoner kapak replasmanini etkileyen faktorler

PVR yapilmayan PVR yapilan+ planlanan | P degeri
TY OLMAYANLAR 43 3 0,001
TY OLANLAR 25 13

PVR yapilmayan PVR yapilan+ planlanan | P degeri
RVOT anevrizmasi olmayan 61 5 0,001
RVOT anevrizmasi olanlar 7 11

PVR yapilmayan PVR yapilan+ planlanan | P degeri
TAPSE >16 61 3 0,001
TAPSE<16 7 13

PVR yapilmayan PVR yapilan+ planlanan | P degeri
Pulmoneryetmezlik 61 3 0,001
yok+hafif+orta
Agir pulmoner yetmezlik 7 13

PVR karar1 alinan agir pulmoner yetmezligi olan alt1 hastaya dinamik kardiak MR
cekildi. Ortalamalarina bakildiginda pulmoner yetmezligin regiirjitasyon fraksiyonu
57,17+30,7 ml/m?; sag ventrikiil end sistolik voliimii 91+ 23,55 ml/m?; sag ventrikiil EF% 40
+5,0; sag ventrikiil end diastolik voliimii 149,5+48 ml/m? olarak saptandi, hastalarin tiimiine

PVR uygulandi.
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Tablo 4.18 PVR yapilacak hastalarin kardiak MRI degerlerinin ortalamasi

DINAMIK KARDIAK MR

Ortalama+Standart sapma

Pulmoner yetmezligin regiirjitasyon fraksiyonu

57,17+30,7 ml/m?

Sag ventrikiil end sistolik voliimii

91+ 23,55 ml/m?

Sag ventrikiil EF

%40£5,0

Sag ventrikiil end diastolik voliimii

149,5+48 ml/m?

Pulmoner kapak replasmani i¢in olusturulan logistik regresyon modeli incelendiginde

RVOT anevrizmasi, trikiispit yetmezligi, TAPSE<16 olmasi, cinsiyet anlamli risk etkeni

olmadigi; sadece agir pulmoner yetmezligin anlamli risk etkeni oldugu saptandi (p=0,01).

Olasiliklar orani dikkate alindiginda 3. derece pulmoner yetmezligi riski 18 kat arttirdigi,

TAPSE<16 olmasimin riski 16 kat arttirdig1 saptandi ancak anlamlilik saptanmadi (p=0,065).

Tablo 4.19 Pulmoner kapak replasmanini etkileyen faktorlerin karsilastirilmasi

P degeri Olasiliklar orani
TAPSE <16 0,065 16,105
RVOT anevrizmasi 0,486 1,65
Trikiispit yetmezligi 0,656 0,725
Agir pulmoner yetmezlik 0,01 18,18
Cinsiyet 0,068 0,1

Hastalarin EKG kayitlarindan pre-op ve post-op QRS siireleri kaydedildi. Pre-op QRS

stiresi ortalamasi 84,6+9,2 msn; post-op QRS siiresi ortalamasi 138,67+24,38 msn saptandi.

Hastalarin pre ve post op QRS siireleri karsilastirildiginda post-op donemde QRS siiresinin

anlaml olarak arttig1 saptandi (p=0,01).

Tablo 4.20 Operasyon oncesi ve sonrast QRS siiresinin karsilastirilmasi

Pre-op ortalama £SS

Post-op ortalama £SS

P degeri

QRS siiresi

84,6+£9,2 msn

138,67+24,38

0,01




Hastalarin post operatif donemde poliklinik doktor gozlem notlarindaki anamnez ve
muayene bulgular1 ve dosyada mevcut ise EKG ve de yapilmig Holter monitorizasyon kayitlar

incelenerek hastalarda mevcut olan kalp ritim bozukluklar1 kaydedildi.

Hastalarin %92’sinde (n:78) post operatif donemde herhangi bir ritim problemi tespit
edilmedi. Dort hastada (%4,7) atrial flatter saptandi, iki hastaya (%2) elektrofizyolojik calisma
yapildi. Bir hastaya VT nedeni ile post op birinci yilinda defibrilasyon uygulandi, aritmisinin
devam etmesi tizerine ICD takildi. Bir hastaya da izlemde 3. Derece AV blok saptanmasi nedeni
ile ICD implante edildi.

Tablo 4.21 Operasyon sonrasi saptanan aritmilerin sayisal dagilimi

RITIM BOZUKLUGU Hasta sayist %
YOK 78 %92
Supraventrikiiler tagikardi Atrial flatter 4 %4,8
Ventrikiiler Sik VEV 1 %12
Tasikardi Sustained VT 1 %12
3.derece AV blok 1 %1,2

Fallot nedeni ile alti yasinda tam diizeltme ameliyati olan hastamiz 21 yasinda
kardiyoloji kontroliinde gebelik 6ncesinde ¢ekilen EKO’da orta derecede pulmoner ve trikiispit
yetmezligi saptandi; TAPSE:21 olarak Ol¢iildii. Kardiak MR’mnda pulmoner yetmezligin
regurjitasyon fraksiyonu 37 ml/m?, sag ventrikiil end diastolik voliimii 113 ml/m?, sag ventrikiil
end sistolik voliimii 81 ml/m?, sag ventrikiil EF %39 idi. Gebeligi siiresince herhangi bir ilag
alimi olamayan hastamiz miadinda saglikli bir kiz ¢ocuk diinyaya getirdi. Bebegin takibinde

herhangi bir kardiyak patoloji saptanmadi
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5 TARTISMA

Fallot tetralojisi yaklasik kirk yildir tam olarak diizeltilebilen siyanotik konjenital kalp
hastaliklarindan birisidir. Glinimiizde erken post operatif mortalite oldukga diisiik ve uzun
donem takipler ise sorunsuz olarak degerlendirilmektedir (1). 1950’lerin baslarinda Kirklin ve
arkadaslar1 tam diizeltme sonuglarinda mortalite %40-50 civarinda saptanmustir (39). Murphy
ve arkadaslarinin yapmis olduklar1 bir ¢alismada 1955-1960 arasi tam diizeltme yapilmis
hastalarda erken post operatif mortalite %20’ye yakin olarak rapor edilmistir (40). Daha sonraki
30 senelik donemde FT tanili hastalarin ameliyat olma yas1 ve mortalite yiizdeleri giderek
azalmistir. Gliniimiizde genis merkezlerde kompleks patolojilerin eslik etmedigi FT tanist olan
hastalar1 cerrahi sonrasi erken donem mortaliteleri %3 civarina kadar diismektedir (20).
Hashamzadeh ve arkadaslarinin ortalama ameliyat yast 8,23+4,9 yil olan 101 tam diizeltme
ameliyati yapilan hasta ile 1995-2006 yillar1 arasinda yaptiklari ¢alismada mortalite %6,9
saptanmistir (41). Moraes Neto ve arkadaslarinin 1996-2004 yillar1 arasinda yaslar1 1 ile 11 ay
arasinda degisen 67 tam diizeltme ameliyat1 yapilan hasta ile yaptiklari ¢aligmada ise mortalite
%2,98 saptanmustir (42). Calismamizda kalp damar cerrahisi konseyinde operasyon karari
alinan 239 hastanin 190’ 1n1n dosyasina ulasildi. 190 hastanin verileri incelendiginde 39 hastaya
tam diizeltme oncesi MBT sant yapildig1 saptandi. MBT sant uygulanma orani %20 (39/190)
oraninda saptandi. Bes hasta MBT sant operasyonu sonrasinda erken postoperatif mortalite
(operasyon sonrasi 30 giinliikk donem olarak degerlendirildi) saptandi. MBT sant operasyonu
sirasinda erken postoperatif mortalite %12,8 (5/39) idi. Tam diizeltme ameliyati nedeni ile
erken post operatif mortalite 20 (%9,5) hastada tespit edildi. Tam diizeltme ameliyat1 yapilan
hastalar ele alindiginda erken mortalite oranlar1 8 yillik siirelerle ele alindiginda 1992-1999,
2000-2007, 2008-2014 donemlerinde sirasiyla %12,5, %10, %7,8 olarak bulundu. Son yillarda
mortalitede belirgin azalma saptandi.

Konjenital kalp hastaliklarinda cevresel ve genetik etkenler bir arada bulunmaktadir.
Birinci derece kuzen evliliklerinde konjenital kalp hastaligi siklig1 normal popiilasyona gore
belirgin artmis saptanmaktadir (43). Digilio ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada konotrunkal
defektli hastalar incelendiginde fallot tetroloji hastalarin birinci derece akrabalarinda hastalik
goriilme riski biiyiik arterlerin transpozisyonunlu hastalara gore belirgin artti§1 saptanmistir
(44) . Peyvandi ve arkadaslarinin yaptiklar1 calismada 1620 konotrunkal defektli hasta ve klinik

yakinmasi olmayan birinci, ikinci ve iiglincii derece akrabalar 22q11.2 mutasyon agisindan
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taranmustir. Birinci derece akrabalarda riskin ikinci ve 3. Derece akrabalara oranlara belirgin
olarak arttig1 saptanmistir. Birinci derece akrabalarda en yiliksek risk FT’li hastalarda
bulunmustur (45) . Calismamizda 11 hastada (%13) 1. Derece kuzen evliligi mevcuttur. Ancak
bu hastalarda herhangi bir genetik test yapilmamistir. Calisma grubumuz i¢inde genetik olarak
tan1 alan lic Down sendromu, bir velocardiofasial sendrom ve bir 1p delesyonlu hastalarin
ebeveynlerinde herhangi bir akrabalik bildirilmemistir. Ulkemizde genetik defektlerin
saptanmasi i¢in daha kapsamli ¢alismalara ihtiya¢ vardir.

Pulmoner arter yataginin yeterli olmasi, ameliyat sonras1 erken mortaliteyi belirleyen en
onemli etkenlerden biridir. Anjiografik ve ekokardiyografik olarak hesaplanan McGoon indeksi
ile postoperatif erken mortalite arasinda iliski bulundugu uzun dénemden beri bilinmektedir.
Calismamiza alinan Fallot tetralojisi nedeni ile tam diizeltme ameliyat1 uygulanmis hastalarda
McGoon orani <1,2; 1,2-1,8 ve >1,8 olarak siniflandirildi (37). McGoon oranlar1 12 hastada
<1,2; 8 hastada 1,2-1,8 arasinda; 64 hastada ise >1,8 saptandi. McGoon indexi <1,2 olan 12
hastanin tiimiine 6nce MBT sant uygulandi.

Fallot tetralojisi ile birlikte ek major kardiyak anomaliler nadir izlenmektedir. Patent
duktus arteriozus (PDA), ek ventrikiiler septal defekt en sik eslik eden anomalilerdir.
Infantlarda patent foramen ovale (PFO) siklikla anomaliye eslik eder. Gergek bir atrial septal
defekt (ASD) ise olgularin %10 unda bulunmaktadir. Fallot tetralojisi ve atrioventrikuler septal
defekt (AVSD) birlikteligi genellikle Down sendromlu olgularda goériilmektedir (3). Sheikh ve
arkadaslarinin yaptig1 ¢alismada haziran 2006-kasim 2012 yillar1 arasinda 576 Fallot tetralojili
hastay1 degerlendirmisler, 31 hastada (%5,4) muskiiler VSD, 31 hastada (%5,4) PDA, 4 hastada
(%0,7) ASD saptamislardir (46). Bizim ¢alismamizda 22 hastada (%26,1) PFO, 7 hastada
(%8,3) ASD, 3 hastada (%3,6) PDA, 2 hastada (%2,4) ise PDA+PFO saptandi. En sik eslik
eden anomali PFO olmakla birlikte literatiirle uyumlu olarak yaklasik %10 oraninda ASD
saptanmuistir.

Fallot tetralojisinde ideal cerrahi yaklagim Kriterleri incelendiginde cerrahi prosediir tek
asamadan olugmali, miimkiinse ritm siniis olarak kalmali, sag ventrikiil ¢ikiminda rezidiiel
darlik olmamali ve pulmoner kapak kompetan olmalidir (47). Borow ve arkadaslari erken
donemde yapilan diizeltme operasyonlarinda sol ventrikiil fonksiyonlarinin korunmas ile ilgili
olarak daha iyi sonuglar alindigini bildirmislerdir (48). Yine Walsh ve arkadaslar1 yaptiklar
calismalarda ventrikiiler aritmilerin insidansinin geg yasta diizeltme yapilanlara oranla daha az
gozlendigini bildirmektedirler. Bu etkilesim sonucunda daha yaygin olarak dogumdan itibaren
tam diizeltme ameliyatlar1 yapilmaktadir (49). Calismamizda tam diizeltme ameliyat yas

ortalamasi 3,6+2,8 idi. Son 10 yilin ortalamalar alindiginda bu saymin 1,5+0,82 yila kadar
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diistiigt goruldi. Merkezimizde operasyon tekniklerinin ilerlemesi ile birlikte operasyon yasi
asagiya cekilmistir.

Operasyon sonrasi ge¢ donemde gelisen kotii sonuglarda en 6nemli mekanizma
pulmoner yetmezliktir. Pulmoner yetmezlik genellikle sag ventrikiil ¢ikiminin transaniiler
genisletilmesi ile ortaya ¢iksa da pulmoner valviilotomi ve ¢ikim darligr igin yapilan tim
girisimlerde goriilebilir. Pulmoner yetmezlik, progresif sag ventrikiil dilatasyonu ve trikiispit
kapak yetmezligine neden olur. Hem sag ventrikiil dilatasyonu hem trikiispit yetmezligi her iki
ventrikiiliin fonksiyonunu olumsuz etkiler (50). Hyungtae ve arkadaslar1 326 tam diizeltme
ameliyati olmus Fallot tetralojili hastanin uzun dénem sonuglarini incelemisler; transaniiler
yama uygulanan grupta sag ventrikiil genislemesinin ve pulmoner yetmezligin anlamli olarak
yiiksek oldugunu saptanmuslardir (51). Ulkemizde Ozkan ve arkadaslarinin yaptig1 calismada
FT nedeni ile tam diizeltme ameliyat1 yapilan 39 hastanin 26’s1na transaniiler yama, 13’iine ise
infindibuler yama uygulanmis; transaniiler yama uygulanan grupta pulmoner yetmezlik anlaml
olarak yiiksek saptanmistir (52). Fakat Bacha ve arkadaslarinin 37 transaniiler yama kullanilan
ve 20 kullanilmayan hasta ile yaptigi calismada transaniiler yama kullanilmasimin uzun
dénemde reoperasyon ya da sag kalim agisindan anlaml bir fark olusturmadigini dahasi1 daha
az rezidiiel pulmoner darlik olugsmasina neden oldugunu ortaya koymuslardir (53). Bizim
calismamizda 70 hastada transaniiler yama kullanildi, annulusii dar olmayan ve pulmoner kapak
aciklig1 yeterli veya kommisurotomi ile yeterli derecede agilabilen on hastada transaniiler
yamaya gerek duyulmadi, ciddi pulmoner aniiliis hipoplazisi ve displastik kapagi olan dort
hastada ise kondiilit kullanildi. Transaniiler yama kullanilan ve kullanilmayan gruplar
karsilastirildiginda, transaniiler yama yapilan grupta orta ve agir pulmoner yetmezlikli hasta
sayist daha fazla olarak saptandi. Ancak iki grup arasinda pulmoner yetmezlik agisindan
istatiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p=0,47). Transaniiler yama uygulanmayan grupta
sayinin yetersiz olmasi nedeni ile anlamlilik saptanmadig: diisiiniildii. Hastalarin preoperatif ve
postoperatif pulmoner yetmezlik durumlart karsilastirildiginda pulmoner yetmezligin tam
diizeltme ameliyati sonrasi anlamli olarak arttig1 saptandi (p=0,01). Bu bulgular transaniiler
yamanin PY i¢in bir risk faktorii oldugunu diisiindiirebilir.

Postoperatif izlemde hastalarin klinik olarak degerlendirilmesi ve her kontrolde EKG,
telekardiyografi ve ekokardiyografi gibi rutin tetkiklerin uygulanmasi ve endikasyon
konuldugunda MRI, radioniiklid ventrikiilografi, Holter EKG, elektrofizyolojik ¢alisma gibi
diger ileri tetkiklerin yapilmasi gerekmektedir (25).

EKG ameliyat edilmis hastalarin izleminde 6nemli bir yontemdir. Her tiirlii aritmi, dal

blogu, sag atriyal dilatasyon, QRS siiresi EKG ile degerlendirilebilir. Ozellikle QRS siiresinin
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180 msn’nin iizerinde olmasi ile sag ventrikiil fonksiyon bozuklugu, malign ventrikiiler
aritmiler ve ani 6lim goriilmesi arasinda iliski bulundugu gosterilmistir (54). Abd El Rahman
ve arkadaglari tam diizeltme ameliyati uygulanmis hastalarin sag ventrikiillerini ii¢ boyutlu
EKO ve kardiak MRI ile degerlendirmis, diyastol ve sistol sonu voliimleri ile QRS siiresi
arasinda pozitif korelasyon bulundugunu gostermislerdir (55). Gatzoulis ve arkadaslari
ortalama 21,4 yillik izlem siiresi olan ameliyat edilmis hastalarda QRS siiresi ile kardiotorasik
oran ve sag ventrikiil biliylikliigii arasinda pozitif korelasyon bulundugunu gostermis, hayati
tehdit eden ventrikiiler aritmiler i¢in QRS siiresinin 180 msn ve iizerinde olmasinin en iyi
belirleyici oldugunu ileri siirmiislerdir (23) . Calismamizda preoperatif QRS siiresi ortalamasi
84,6+9,2 msn; postoperatif QRS siiresi ortalamasi 138,67+24,38 msn saptandi. Hastalarin pre
ve post op QRS siireleri karsilastirildiginda post-op donemde QRS siiresinin anlamli olarak
artti@1 saptandi (p=0,01). Toplam yedi hastada aritmi goriildii. Dort hastada atrial flatter
saptand, ikisine elektrofizyolojik ¢alisma yapildi. iki hastanin QRS siiresi 180 msn’nin
tizerinde idi. Bu bulgular ile QRS siiresinin uzamasinin proaritminojen oldugunu diisiindiirebilir
ama daha ¢ok hasta sayisina ihtiya¢ vardir. Birine atrial flatter nedeni ile elektrofizyolojik
calisma uygulandi; digerine ise ventrikiiler fibrilasyon nedeni ile defibrilasyon uygulandiktan
bir y1l sonra aritmisinin devam etmesi nedeni ile ICD takildi. Her ikisine de PVR uygulandi.
TAPSE sag ventrikiil fonksiyonlarini M-mode ekokardiyografi ile degerlendirmeyi
saglayan olduke¢a pratik bir yontem olup Ozellikle radyoniiklid yontemle hesaplanan sag
ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu (RVEF) ile ¢ok iyi koreledir. Standart ekokardiyografik
incelemenin bir pargast olarak RV sistolik fonksiyonlarimi degerlendirmede TAPSE
onerilmektedir. TAPSE’nin kolay 6l¢iilebilir bir parametre olmasi ve ¢ocuklarda kalp hizinin,
atrioventrikiiler aniilusun longitudinal hareketi lizerine etkisi olmadiginin gdsterilmesi pediatrik
yas grubunda TAPSE’nin uygulanabilirligini arttirmaktadir (56). Mercer-Rosa ve arkadaslari,
125 opere Fallot tetralojili hastada EKO ile 6l¢giilen TAPSE degerleri ve kardiak MRI ile
hesaplanan RVEF ve sag ventrikiil end diastolik voliim indeksi (RVEDVI) degerlerini
karsilastirildiklarinda TAPSE ile sag ventrikiil stroke voliim arasinda iliski oldugunu, RVEF
arasinda iliski olmadigini saptamiglardir (57). Calismamizda TAPSE <16 olmasi pulmoner
kapak replasmanini etkileyen faktorler icinde anlamli olarak saptandi (p=0,001). Pulmoner
kapak replasmanini etkileyen faktorler logistik regrasyon analizi ile degerlendirildiginde
TAPSE<16 olmasinin riski 16 kat arttirdigi saptandi ancak istatiksel olarak anlamlilik
saptanmadi (p=0,065). Bunun nedeninin uygun oOrneklem sayisina ulasilamamasi oldugu

diistiniildii.
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Fallot tetralojisinde yasam siiresinin uzamasi ve kalitesinin artmasi bir¢ok opere
hastanin gebelik ve fertilite ile ilgili sorunlarin1 giindeme getirmistir. Gebelik hem anne hem
bebek i¢in komplikasyon yaratabilecek bir durumdur ve gebelik 6ncesi kardiyak agidan iyi bir
degerlendirme yapmak gerekir (11). Gebelik hacim yiiklenmesi nedeni ile var olan
semptomlarin agirlasmasina neden olabilir. Siyanoz ise diisiiklere neden olabilir (58). Kalp
hastaliginin bebekte tekrarlama riski normal popiilasyona gore artmistir ve %1,2-8 arasinda
degismektedir. Gebelik sirasinda fetal ekokardiyografi ile bebek konjenital kalp hastaligi
arastiritlmalidir. FT nedeni ile alt1 yasinda tam diizeltme ameliyat1 olan hastamiz 21 yasinda
kardiyoloji kontroliinde gebelik 6ncesinde ¢ekilen EKO’da orta derecede pulmoner ve trikiispit
yetmezligi saptandi; TAPSE:21 olarak o6l¢iildii. Kardiak MR’inda pulmoner yetmezligin
regurjitasyon fraksiyonu 37 ml/m?, sag ventrikiil end diastolik voliimii 113 ml/m?, sag ventrikiil
end sistolik voliimii 81 ml/m?, sag ventrikiil EF %39 idi. Gebeligi siiresince herhangi bir ilag
alim1 olamayan hastamiz miadinda saglikli bir kiz ¢ocuk diinyaya getirdi. Bebegin takibinde

herhangi bir kardiyak patoloji saptanmadi.

Tam diizeltme ameliyati yapilan Fallot tetralojili hastalarin ameliyat sonrasi
izlemlerinde karsilasilan problemlerin ¢ogunun anormal sag ventrikiil fizyolojisi ile ilgili
oldugu bilinmektedir. Kompleks geometrik yapist nedeniyle klasik ekokardiyografik
yontemlerle sag ventrikiiliin degerlendirilmesi giigtiir ve sonuglar1 giivenilir degildir. Ayrica
ameliyat edilmis hastalarda skar dokusu ve buna bagli gogiis deformitesi nedeniyle iyi goriintii
elde edebilmek zordur (11). Bu nedenle 6zellikle ameliyat sonrasi hastalarda sag ventrikiil
fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde radioniiklid ventrikiilografi, kardiak MRI ve ii¢ boyutlu
EKO gibi farkli goriintiileme yontemleri kullanilmaktadir. Manyetik rezonans goriintiileme
non-invaziv sekilde iyonize radyasyona maruz birakmadan sinirsiz goriintiileme alani,
miikkemmel imaj kalitesiyle kardiyovaskiiler sistem hakkinda yeterli bilgi saglayabilir (59). Tam
diizeltme ameliyatt olmus Fallot tetralojili hastalarda sag ventrikiil fonksiyonlarini
degerlendiren kardiyak MRI ¢alismalar1 giderek artmaktadir. Kozak ve arkadaglarinin yaptigi
Fallot tetralojisi nedeni ile tam diizeltme ameliyati olmus 18 hastada sag ventrikiil diyastol sonu
voliimii 144,2 +31,0 ml/m?, sag ventrikiil sistol sonu voliimii 71,5+17,7 ml/m?, sag ventrikiil
EF’yi %50,9 + 7,7, pulmoner yetersizlik fraksiyonunu % 31,7 + 15,8 ve strok voliimii 71 + 13
ml/m? bulmuslardir (60). Literatiirde PY fraksiyonu > %40, sag ventrikiil diyastol sonu voliimii
> 160 ml/m?, sag ventrikiil sistol sonu voliimii> 70 ml/m? ve sag ventrikiil EF < 45% ise ciddi
sag ventrikiil disfonksiyonundan bahsedilmektedir (36). Bizim g¢alismamizda kalp damar

cerrahisi konseyinde PVR karar1 alinan agir pulmoner yetmezIligi olan alti hastaya dinamik
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kardiak MR ¢ekildi. Ortalamalarina bakildiginda pulmoner yetmezligin regiirjitasyon
fraksiyonu %57,17+30,7 ml/m?; sag ventrikiil end sistolik voliimii 91+ 23,55 ml/m?; sag
ventrikiil EF% 40 +5,0; sag ventrikiil end diastolik voliimii 149,548 ml/m? olarak saptandi,
hastalarin tiimiine PVR uygulandi. Bizim ¢alismamiz kardiak MRI’1n EKO ile karsilastiriimasi
icin dizayn edilmemesine ragmen reoperasyon kararmi etkileyen onemli bir klinik bulgu
olmustur.

Cesitli serilerde reoperasyon oranlart %1,8 ile %13,3 arasinda bildirilmektedir.
Reoperasyon nedenleri arasinda rezidiiel VSD, postoperatif RVOT anevrizmasi, pulmoner ve
triklispit kapak yetersizlikleri daha az siklikla rezidiiel PDA, sistemik pulmoner arter santi,
atrial septal defekt ve koroner arter hastaligi bildirilmistir. Bu vakalarda Qp/Qs orani 1,5' in
tizerine ¢iktiginda cerrahi miidahale endikasyonu dogar (33). Ge¢ donemde rezidii RVOT
darligina yonelik uygulanan operasyonlar siklikla muskiiler hipertrofi ve fibrosisin progresyonu
nedeni ile olusur. Klinik olarak bulgu vermese dahi sag ventrikiil fonksiyonlarini korumak
amaci ile RV/PA sistolik basing orani 2/3"lin lizerine ¢iktiginda operasyon endikedir (61). Pome
ve arkadaslarmin yapmis olduklar1 ¢alismada FT tam diizeltme sonrasi reoperasyon gerektiren
rezidiiel lezyonlar1 incelemisler en sik karsilasilan iki patolojinin rezidiiel VSD ve rezidiiel PS
oldugunu bu durumlarin hastalarin fonksiyonel kapasitelerinin reoperasyon sonrasi iyilestigini
belirtmislerdir (62). Ulkemizde Karademir ve arkadaslarmimn yaptig1 ¢alismada 359 Fallot
tetralojisi nedeni ile tam diizeltme ameliyati yapilan hasta komplikasyonlar agisindan
degerlendirilmis, rezidiiel VSD olgularin %31’inde g6zlenmis, bunlarin %73’ pulmoner
stenoz ile birlikte saptanmistir. Pulmoner yetmezlik doppler ekokardiyografi ile % 70 olarak
bulunmus, sag ventrikiil ¢ikis yolu anevrizmasi %4,4 saptanmistir. Reopere edilen alt1 hastanin
(%1,6) tgii rezidiiel VSD, biri sol pulmoner arter tikanikligi, ikisi ise rezidiiel VSD ve sag
ventrikiil ¢ikim yolu anevrizmasi nedeni ile opere edilmistir (63). Mizuno ve arkadaglarinin
Japonya’da yapmis olduklari ¢ok merkezli ¢alismada 4010 Fallot tetralojisi nedeni ile tam
diizeltme ameliyat1 olan hasta incelenmis 236 hastaya (%35,9) reoperasyon gerekmistir. Tekrar
operasyon gereken hastalarda en sik nedenler ise 71 hasta (%31,7) pulmoner stenoz, 65 hasta
(%29) pulmoner yetmezlik, 25 hasta (%11,2) pulmoner stenoz ve yetmezlik, 21 hasta rezidiiel
VSD (%9,4) olarak saptanmistir (64) . Calismamizda ise 24 hasta (%28,6) ¢esitli nedenlerle
reopere edildi. 12 hasta (%14,2) ile rezidiiel VSD, 10 hasta (% 11) PVR, ii¢ hasta (%3,5) ise
RVOT anevrizmasi nedeni ile operasyona alindi. Reoperasyon siklig1 diger merkezlere oranla
artmis olarak saptanmakla beraber en sik neden literatiirle uyumlu olarak rezidiiel VSD’dir.

Baslangigta iyi tolere edilse de, PY zamanla ilerlemekte uzun donemde sag ventrikiil

dilatasyon ve disfonksiyonuna yol agmakta ve gittikce daha fazla hasta pulmoner kapak
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replasmani aday1 olmaktadir (27) . Koh ve arkadaslarinin 191 hastalik ¢alismalarinda bes yillik
takip sonucunda izlenen PY oran1 %31,7 olarak bildirilmistir (65). Ozellikle ileri PY gdzlenen
hastalarda, sag ventrikiil fonksiyonlarinin korunmasi ve gelisebilecek aritmilerin 6nlenmesi
amaciyla PY’nin giderilmesine yonelik ek cerrahi girisim yapilmalidir. Bu anlamda cerrahi
zamanlamada, sag ventrikiil ileri derecede genislemeden ve hastanin efor kapasitesi ciddi
derecede kisitlanmadan ileri derece PY’ye miidahale edilmesine dikkat edilmelidir (66).
Frigiola ve arkadaslarinin PVR endikasyonlarin1 6nemli derecede pulmoner yetmezlik (kardiak
MRI ile PY fraksiyonu >%35), eslik eden sag ventrikiil dilatasyonu / disfonksiyonu ve aritmi
olsun olmasin egzersiz intoleransinda azalma (36) olarak belirtirken; Geva ve arkadaslarinin
ise onemli derecede pulmoner yetmezlik ve kardiak MRI 6lgiimlerinden en az ikisi 1) RV end
diastolik voliim index >160mL/m? 2) RV end sistolik voliim index >70mL/m? 3)LV end
diastolik voliim index >65mL/m?4)RV ejeksiyon fraksiyonu <%45; diger hemodinamik 6nemli
lezyonlarin varligi; FT tam diizeltme ameliyati {i¢ yas ve sonrasinda yapilmis olgularda olumsuz
seyir riski fazla oldugundan, PVR daha erken, RV dilatasyonu ve disfonksiyonu daha hafif iken
yapilabilir (28) olarak tanimlamistir. Ustiinsoy ve arkadaslarmin yaptiklari ¢alismada 104 tam
diizeltme ameliyat1 yapilmis Fallot tetralojili hasta ortalama 26,4 ay siiresince izlenmis; ileri
pulmoner yetmezlik saptanan yedi hastaya PVR yapilmistir. Bu yedi hastatanin operasyon
sonrasi ortalama 2,1 yillik takiplerinde; ekokardiyografik olarak PY izlenmemekle birlikte sag
ventrikiil ¢aplarinda remodelling lehine anlamli gerileme saptanmustir (67). Calismamizda ileri
PY ile takip ettigimiz on hastanin, takiplerinde pulmoner kapaklarina miidahale yapildi. PVR
uygulanan hastalarin ortalama yas1 12,3+2,3 idi. Tam diizeltme operasyonu uygulanma yaslari
2,3+1,1 idi. PVR yapilan ve yapilmayan grupla karsilagtirildiginda tam diizeltme operasyon
yaglar1 arasinda istatiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p=0,57). Hastalarin altis1 kardiak
MRI ile degerlendirildi. Ortalamalarina bakildiginda pulmoner yetmezligin regiirjitasyon
fraksiyonu %57,17+30,7; sag ventrikiil end sistolik voliimii 91+ 23,55 ml/m?; sag ventrikiil EF
% 40 +5,0; sag ventrikiil end diastolik voliimii 149,5+48 ml/m? olarak saptandi. Dért hastaya
kardiak MRI ¢ekilmeden egsersiz intoleransi olmasi ve M-mode ekokardiyografide TAPSE
<16 saptanmasi ilizerine sag ventrikiil fonksiyon bozuklugu anlamli kabul edilerek PVR
uygulandi. Alti hastaya yine ayni bulgularla PVR yapilmasi planlandi, ancak heniiz
gerceklestirilemedi. Hasta popiilasyonunda reoperasyon i¢in PY oOnemli bir risk faktori
bulundu. PY’si agir olan hastalarda TAPSE’nin <16 oldugu goriildii.

Therrien ve arkadaslar1 PVR sonrasi ventrikiiler tasikardi insidansinin %23’ten %9’a
azaldigim1 ve QRS siiresinin stabilize oldugunu gostermislerdir (68). Hazekamp ve

arkadaslarinin ¢aligmalarinda, pulmoner kapak replasmani yapilan ve ortalama yast 25 olan
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hastalarda ameliyat yasinin 6nemli bir parametre olmadigi, sag ventrikiil kompliyansini bozan
asil faktoriin pulmoner kapak yetmezligi oldugu sonucuna varilmistir. Replasman sonrasi
yagsam kalitesi dramatik olarak diizelme gosterdigi vurgulanmistir (69). Rotes ve arkadaslar
278 PVR vyapilan hastay1 ortalama 7,3+6,8 yil izlemisler; izlemde sag ventrikiil boyutunda
azalma, sag ventrikiil fonksiyonlarinda artis ve sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonunda %5 ‘den
fazla artis saptamiglardir. 18 yasindan 6nce yapilan pulmoner kapak replasmaninda pulmoner
yetmezligin tekrarlama olasiligt ¢ok yiiksek olarak bulunmustur. Bunun nedeni olarak biiyiiyen
bir kalbe ragmen kapagin bliylimemesi nedeni ile yetmezligin tekrar etmesi olarak agiklanmastir
(70). Cavalcanti ve arkadaslarinin PVR’nin yararlarini belirlemek i¢in yaptiklar1 48 ¢alismanin
meta analizinde 3118 hasta degerlendirilmis, erken mortalite %0,87; 5 yillik mortalite %2,2; 5
yilda tekrar PVR gereksinimi %4,9 olarak saptanmistir. PVR sonrasinda sag ventrikiil voliim
ve fonksiyonlarinda artis, sol ventrikiil fonksiyonlarinda artis, QRS siiresinde diisiis saptanmis
operasyon Oncesi sag ventrikill geometrisinin operasyon basarisini etkiledigi vurgulanmistir
(66). Calismamizda on hastaya PVR uygulandi. PVR yapilan hastalarda operasyon sonrasi
pulmoner yetmezlik saptanmadi1 ancak hastalarimiz operasyon sonrasi yeterli izleme siiresine
sahip degildi.

Ameliyat edilmis FT’li hastalarin 6nemli bir kisminda trikiispit yetmezligi vardir,
zamanla kotiilesebilir. TY nin en sik nedeni sag ventrikiil dilatasyonudur. Geg yasta ameliyat
olanlarda uzun siiren yiiksek basing miyokart yaninda kapakta da fibrozise yol acarak TY’ye
neden olabilir (52). Chen ve arkadaslar trikiispit yetmezligi olmasina ragmen PVR sirasinda
trikiispit kapak replasmani yapilmayan hastalar1 degerlendirdiklerinde %30 hastada trikiispit
yetmezliginin geriledigini saptamiglar ve bunu PVR sonrasi sag ventrikiil yeniden sekillenmesi
sonrasi kagagin azalmasina baglamislardir (71). Fiore ve arkadaslar1 yaptigi ¢caligmada 1995-
2006 yillari arasinda PVR yapilan 85 hastay1 15 yil boyunca incelemigler PVR ile birlikte ciddi
TY nedeni ile trikiispit kapak replasmant (TVR) olan 19 hasta ile yetmezIligi olan ancak PVR
ile birlikte trikiispit replasmani yapilmayan 60 hasta ile karsilastirdiklarinda 33 aylik takip
sonrasinda trikiispit yetmezliginin her iki grupta belirgin azaldigin1 saptamislardir. Yalnizca
PVR yapilan grupta TY derecesi sag ventrikiil boyutlarindaki azalmaya bagli anlaml azalirken,
PVR ve trikiispit replasmani yapilan grupta trikiispit yetmezliginde azalma goriilmekle birlikte
anlaml1 saptanmamustir (72). Rotes ve arkadaslar1 da benzer sekilde trikiispit yetmezligi nedeni
ile opere edilen ve edilmeyen grupta yetmezlik derecesinin artisi, yasam siiresi, reoperasyon ve
sag ventrikiil sekillenmesi agisindan anlamli fark saptamamuslardir (70). Calismamizda
hastalarin % 42’sinde orta ve agir TY goriildii. Bir hasta pulmoner ve trikiispit replasmant

nedeni ile es zamanli opere edildi, iki hastaya ise sadece trikiispit replasmani uygulandi.
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Tam diizeltme ameliyat1 yapilmis Fallot tetralojili hastalarin ameliyat sonras1 durumlari
iyi olsa da operasyon sirasinda pulmoner kapaga yapilan farkli cerrahi girigsim teknikleri nedeni
ile izlemde pulmoner kapakta revizyon gerekliligi dogmaktadir. Ekokardiyografi ve dinamik
kardiak MRI gibi ileri tekniklerle diizenli takip gerekmektedir. Hastalarda sag ventrikiil

disfonksiyonu ve efor kapasitesinde belirgin azalma olmadan reoperasyon planlanmalidir.
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Hastalarin tam diizeltme ameliyat yas1 4,3+5,8 yil, ortalama izlem stiresi 6,9+5,06 yil
olarak saptanmistir. Son 10 yil degerlendirildiginde ameliyat yaginin 1,5+0,82 yila
kadar diistigii saptanmustir.

Calismamizda 84 hastanin 11’inde (%13) anne ve babalarinin 1. Derece kuzen
akrabalig1 saptanmistir.

Calisma grubumuzdaki genetik sendromlar incelendiginde iki hastada Down sendromu,
bir hastada velocardiofacial sendrom, bir hastada 1p delesyonu saptanmustir.

McGoon indexi <1,2 altinda olan 12 hastaya modifiye BT sant uygulanmustir.
Calismamizda hastalarin operasyon Oncesi ve sonrast EKO’lar1 degerlendirildiginde
ejeksiyon fraksiyonu ve fraksiyonel kisalma arasinda anlamli fark saptanmamustir.
Calismamizda preoperatif QRS siiresi ortalamasi 84,6+9,2 msn; postoperatif QRS siiresi
ortalamasi 138,67+24,38 msn saptanmuistir. Hastalarin pre ve post op QRS siireleri
karsilastirildiginda postoperatif donemde QRS siiresinin anlamli olarak arttigi
saptanmigtir (p=0,01).

Calisma sirasinda hastalarin - dordiinde atrial flatter saptanmus, iki hastaya
elektrofizyolojik calisma yapilmistir. Bir hastada tam AV blok, bir hastada da
ventrikiiler tagikardi nedeni ile ICD implante edilmistir. QRS siiresi >180 olan
hastalarda aritmi sikliginin arttig1 gozlenmistir.

Calismada 24 hastaya (%28) tam diizeltme ameliyati sonrasinda ikinci kez operasyona
alindig1 saptanmig. 10 hasta (%11,9) rezidii VSD kapatma, bir hasta (%1,2) RVOT
revizyonu, bir hasta (%1,2) rezidii VSD kapatma ve RVOT revizyonu, yedi hasta (%8,3)
PVR, bir hasta (%1,2) PVR ve RVOT revizyonu, iki hasta (%2,4) PVR+TVR, bir hasta
(%1,2) TVR ve rezidii VSD nedeni ile ikinci kez opere edilmistir.

Caligmamizda postoperatif donemde pulmoner yetmezligi olmayan ve hafif olan 35

hasta (%41), orta ve agir pulmoner yetmezligi olan 49 hasta (%58) saptanmistir.

10) Hastalarin pre-op ve post-op pulmoner yetmezlik durumlart karsilastirildiginda

pulmoner yetmezligin tam diizeltme ameliyati sonras1 anlamli olarak arttig1 saptanmistir

(p=0,001).

60



11) Calisamamizda alti hastaya kardiak MRI ¢ekilmis, degerlerin ortalamalarina
bakildiginda pulmoner yetmezligin regiirjitasyon fraksiyonu 57,17+30,7 ml/m?; sag
ventrikiil end sistolik voliimii 91+ 23,55 ml/m?; sag ventrikiil EF % 40 +5,0; sag
ventrikiil end diastolik voliimii 149,5+48 ml/m? olarak saptanmistir. Kardiak MRI
cekilen hastalarin tamamina PVR uygulanmistir.

12) Calismamizda 10 hastaya (%12) PVR uygulanmistir.

13) PVR uygulanan 10 hastadan 7 hastada (%70) transaniiler yama uygulanmustir.

14) Agir pulmoner yetmezlik nedeni ile PVR yapilan hastalar ile PVR yapilmayanlarin tam
diizeltme  ameliyat yas1  ortalamalarnt  karsilastirildiginda  anlamli  fark
bulunamamistir(p=0,57).

15) Trikiispit yetmezligi, RVOT anevrizmasi, TAPSE <16 olmasi, 3. Derece pulmoner
yetmezlik pulmoner kapak replasmanini etkileyen faktorler icerisinde anlamli olarak
saptanmustir (p=0,001).

16) Pulmoner kapak replasmani i¢in olusturulan logistik regresyon modeli incelendiginde
RVOT anevrizmasi, trikiispit yetmezligi, TAPSE<16 olmasi, cinsiyet anlamli risk
etkeni olmadigi; sadece agir pulmoner yetmezligin anlamli risk etkeni oldugu
saptanmistir (p=0,01).

17) Olasiliklar orani dikkate alindiginda 3. derece pulmoner yetmezligi riski 18 kat
arttirdigi, TAPSE<16 olmasinin riski 16 kat arttirdigi saptanmig ancak anlamlilik
saptanmamugtir (p=0,065). Yeterli orneklem sayisina ulasilamamis olmanm bunun
nedeni olabilecegi diisiiniilmistiir.

18) Calismamizda FT nedeni ile alt1 yasinda tam diizeltme ameliyat1 olan bir hastamiz 21
yasinda kardiyoloji kontroliinde saglikli bir kiz ¢cocugu diinyaya getirmistir.

19) Calisma parametreleri dosyalardaki bilgiler ile sinirli kaldigi ve hastalarin genellikle
rutin kontrollere gelmemesi veya takiplerine uzun siireli devam etmemeleri nedeniyle
baz1 kisithiliklar ortaya c¢ikmigtir. Son 10 senelik donemde ameliyat edilmis olan
hastalarin dosyalarinda daha uzun siireli takip siireleri ile karsilasilmis olsa da bu
konuda daha sonra yapilmasi planlanabilecek calismalarda bu hususu goz Oniinde
bulundurmak ve se¢ilmis hasta gruplarinda, daha uzun bir zaman diliminde ve uygun
goriintiileme yontemleri kullanilarak prospektif aragtirmalar planlamak faydal

olacaktir.
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