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OZET

Amag: Fallot Tetralojisi’nin erken postoperatif sonuglart basarili olmakla birlikte orta ve
uzun donemde c¢esitli hemodinamik sorunlar ve ritm bozukluklari ortaya c¢ikabilmektedir.
Yeni girisimlerin gerekli olup olmadiginin degerlendirilmesinde hastalarin efor kapasitesinin
degerlendirilmesi ve disritmilerin saptanmasi 6nem tagimaktadir. Maksimal ve submaksimal
egzersiz parametrelerinin  Olglilmesi hastalarin  klinik degerlendirmesinde yararhidir.
Calismamizda klinigimizde tam diizeltme operasyonu uygulanmis ve izlenmekte olan
cocuklarda egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi ve disritmilerin saptanarak ani 6lim
riskinin ortaya konulmasi amaglanmistir. Kardiyopulmoner egzersiz testi(KPET) ve 24
saatlik Holter monitorizasyonu uygulanmis; elde edilen bulgularin  klinik ve

ekokardiyografik bulgularla iliskisi arastirilmistr.

Yéntem: Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk
Sagligit ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali poliklinigine
1997°den beri izlenmekte olan 6 yas {izerindeki hastalar alinmig, kontrol grubu ise ayni yas
grubundaki herhangi bir kalp hastalifi bulunmayan saglikli cocuklardan olusmustur.
Hastalarin dosyalarindan oykii, fizik inceleme bulgulari, laboratuvar tetkikleri operasyon
yasl, tipi ve postoperatif izlem siiresi kaydedilmistir. M-mod ekokardiyografi ile LVDd,
LVSd, LA, IVSD, LVPWD, KF, EF, TAPSE, aort kokii; iki boyutlu ekokardiyografi ile
RVEDA, RVESA, RVFAC, RVEDV, RVESV, RVOT caplari; PW Doppler ekokardiyografi
ile Mitral E, Mitral A, DT, IVRT, Ao velositesi; CW Doppler ekokardiyografi ile TY
maksimum akim hizlar1 {izerinden RVP o&lgtimii yapilmistir. Doku Doppler ile mitral ve
trikiispit anulus ET, ICT, IRT ve Tei indeksleri 6l¢iilmiistiir. Tiim hastalara 24 saatlik Holter
monitorizasyonu uygulanmustir. Kardiyopulmoner egzersiz testinde modifiye Bruce
protokolii uygulanmig, maksimal egzersizde ulagilan kalp tepe atimi, atim hacmi, maksimum
sistolik ve diyastolik kan basinci; ayricaVO0z (%) (maksimum efor aninda kaybedilen en
yiiksek VO2 degerinin yas ve BMI degerine gore yiizdesi), V02(max) (maksimum efor
aninda alman en yiiksek O;) ,VE (max) (maksimum efor sirasinda atilan maksimum
gaz),VE/V0z(maksimum efor sirasinda atilan maksimum gaz /maksimum efor aninda alinan
en yiiksek O2), RER (Respiratuar degisim orani), VE/VCoOz(ventilatér anaerobik esik),
METSs (maksimum egzersiz kapasitesi), en diisiik satiirasyon degerleri belirlenerek hasta ve

kontrol gruplar1 karsilastirilmastir. .



Bulgular: Calismaya Fallot Tetralojisi nedeni ile 11,86 + 4,72 (2,16-19,12 y1l) 6nce opere
edilmis, yaslar1 5.8-19.4 yil arasinda degisen (Ort=SD=13,86+4,44yas) ve operasyon yaslari
6 ay ve 6,3 yil arasinda degisen (Ort=SD=2,14+1,63) 14 hasta ve kontrol grubu olarak da
yaslar1 8-18 yil arasinda degisen (Ort+=SD=14,0+2,87yas) 9 saglikli cocuk alinmustir.

Pro-BNP degerleri hasta grubunda 126+157,3 pg/mL ile kontrol grubundan ( 27,2+19,6
pg/mL) kontrol grubundan anlamli olarak yiiksek bulunmustur (p= 0.014). EKG’de ise QRS
sliresi hasta grubunda (141,43+42,582 ms), kontrol grubuna (84,44+16,667 ms) oranla
anlamli olarak uzun bulunmustur (p=0.001). Telekardiyografik olarak hasta grubunda
kardiyotorasik orani (0,504+0,044) ile kontrol grubundan (0,398+0,047) anlamli olarak
daha yiiksektir (p<0,01).

Ekokardiyografik olarak aort (Ao) ¢apt (2,78+0,612cm ) ve kontrol grubundan
(2,204+0,330cm) anlamli olarak genis bulunmustur (p=0.044). Pulmoner anulus da hasta
grubunda (2,264+0,735 c¢m) ile kontrol grubundan (1,468+0,654 cm) anlamli olarak genis
bulunmustur (p=0.017). Sag ventrikiil diyastolik alan: hastalarda 26,4+7,5cm? ile kontrol
grubundan (17,5+6,1cm?) anlamli olarak artmustir (p=0.012). Sag ventrikiil sistolik alan1 da
(16,3+7,5cm?), kontrol grubundan (10,2+3,6cm?) anlamli olarak genis  bulunmustur
(p=0.05).

Bir yas altinda ve bir yas lizerinde opere olan hastalarin kiyaslanmasinda; ge¢ opere
olanlarda sag ventrikiil sistolik ve diyastolik hacimleri anlamli olarak artmis, RVEF diismiis,
hem sag hem sol ventrikiil miyokardiyal performans indeksi artmistir (Sirastyla p=0.001,
p=0.001, p=0.03, p=0.05).

Doku Doppler ile mitral anulustan hesaplanan miyokardiyal performans indeksi (Tei
indeksi) hasta grubunda (0,34+0,055), kontrol grubundan (0,448+ 0,118) gore anlamli olarak
yiiksek bulunmustur (p=0.05). Trikiispit kapaktan alinan MPI da hasta grubunda (0,576+
0,056), kontrol grubundan (0,528+0,096) anlamli olarak yiiksek oldugu goriilmistiir
(p=0.05).

KPET sirasinda; ortalama egzersiz siiresi hasta grubunda (12+3,01dak), kontrol grubundan
(15 dak) anlamli olarak daha kisaydi (p=0,005). Sekiz hasta (%57,1) stage 5’e kadar testi
tamamlayabildi.

Hasta grubunun VO (%) diizeyi (44,4+12,3), kontrol grubuna goére (56,2+9,4) belirgin
olarak diisiik goriildii (p=0.044). Attim hacmi de hasta grubunda (135,3+36,9), kontrol
grubundan (184,7+32,4) anlamli olarak diisiiktii (p=0.05).



Hastalarin %35,8’inde METs degeri 7’nin altinda bulundu ve bu hastalarin fonksiyonel
kapasitesi Klas II olarak degerlendirildi. METS degeri 7’nin altinda olan hastalarda QRS
stiresi anlamli olarak daha uzun, sag ventrikiil hacmi anlamli olarak daha biiylik, RVEF daha
diistik bulundu (sirasiyla p=0.003, p=0.001, p=0.001).

Yirmi dort saatlik Holter monitorizasyonunda hastalarin 10’unda (%71,4) ventrikiiler erken
atimlar (VEA) saptandi; 6 hastada (%42,3) ise supraventrikiiler erken atim (SVEA)

saptandi.

Sonug: Fallot Tetralojisi nedeni ile tam diizeltme operasyonu uygulanmis hastalar uzun
donemde asemptomatik olsalar da orta donemde egzersiz kapasitelerinin saglikli bireylere
oranla diisiik oldugu ve bu diisiisiin sag ventrikiil boyutlari ve disfonksiyonu ile iligkili

oldugu gosterilmistir.

Anahtar kelimeler: Fallot Tetralojisi, Orta Donem Izlem, Kardiyopulmoner Egzersiz Testi



ABSTRACT

Objective: Tetralogy of Fallot is succesfully treated with almost excellent early
posoperative results, however hemodynamic problems and rhythm abnormalities occur in
long term follow-up. Exercise capasity and detection of dysrhythmia is important in
deciding new interventions. In this study, we aimed to evaluate the exercise capacity, detect
rhythm abnormalities and stratify the risk for sudden death in patients operated for Tetralogy
of Fallot and under follow-up in our clinics. We used cardiopulmonary exercise test (CPET)
and 24 hour Holter monitorization for this purpose and searched for the relation of these

findings to the clinical and echocardiographic parameters.

Patients and methods: Study group included the children operated for Tetralogy of Fallot
and who are under follow-up in outpatient clinics of Marmara University Pediatric
Cardiology Department since 1997 and who are over 6 years of age and the control group
included healthy children without any cardiac or systemic disease. Patient history, physical
examination and laboratory findings, date and type of operation, duration of follow-up were
recruited from patient files retrospectively.

M-mode echocardiography was used for measurement of LVDd, LVSd, LA, IVSD,
LVPWD, shortening fraction, TAPSE, EF, aort’s diameter values; 2D echocardiografy for
RVEDA, RVESA, RVFAC, RVEDV, RVESV, RVOT diameters; PW Doppler for Mitral E,
Mitral A, DT, IVRT, Ao velocities. CW Doppler was used for meausuring RVP using
maximum TR velocity. Tissue Doppler was used for measuring tricuspit and mitral valves
ET, ICT, IRT values and Tei indexes.

Twenty four hour Holter monitorization was performed in all patients. Modified Bruce
protocol was used for cardiopulmonary exercise test and maximum heart beat, stroke
volume, maximum systolic and diastolic blood pressure; and VO3 (%) (percentage of VO,
for BMI and age taped in maximum effort), VO2(max) (maximum O inspired at maximum
exercise), VE(max) (maximum gases expired at maximum exercise), VE/VO, (maximum
gases expired at maximum exercise/ maximum O inspired at maximum exercise), RER
(respiratory index ratio), VE/VVCO: (ventilatory anaerobic threshold), METs (metabolic
equivalent value), minimum O saturation values were obtained. Test results were compared

between the patients and control group.



Results: Study group included 14 patients between 58 and 19,4 years of age
(Mean+SD=13,86+4,44 y) who had undergone total correction for TOF between 6 months
and 6,3 years (Mean+SD=2,14+1,63) before and 9 healthy children between 8 to 18 years of
age (Mean+SD=14,0+2,87).

Pro-BNP levels were significantly higher in patient group (126+157,3 pg/mL) comparing
the control group (27,2+19,6 pg/mL) (p= 0.014). QRS duration was longer in patients
(141,43+42,582 ms) than the control group (84,44+16,667 ms) significantly (p=0.001).
Cardiothoracic ratios was also higher in patients (0,504+0,044) comparing the healthy
children (0,398+0,047 ) (p<0,01).

Aortic diameters were larger in patients (2,78+0,612cm); than controls (2,204+0,330cm) (p=
0.044). Pulmonary annulus was wider in patients ( 2,264+0,735 cm), than the control group
(1,468+0,654 cm) (p=0.017). Patient group had larger right ventricular diastolic area
(26,4+7,5) compared to the control group, (17,5+6,1) (p=0.012). Right ventricular systolic
area was also increased in patients (16,3+7,5), comparing the control group (10,2+3,6)
significantly (p=0.05).

Right ventricular systolic and diastolic areas were larger, RVEF has decreased, MPI in both
left and right ventricles have increased in patients operated later than one year of age;
comparing the patients operated before one year of age ( p=0.001, p=0.001, p=0.03, p=0.05
respectively).

MPI measured from mitral valve annulus was increased in patient group (0.534+0.055),
than the control group (0,448+ 0,118) significantly (p=0.05). MPI from tricuspit valve
annulus was also higher in patients (0,576+ 0,056) than the control group (0,528+0,096)
(p=0.05).

Exercise duration in patients (12+3,01min) were significantly shorter than the control group
(15 min) (p=0,005). Only eight patients (%57,1) has reached stage 5. Patients groups’s
maximum VO3 (%) (44,4+12,3) was less than control group (56,2+9,4) (p=0.044). Stroke
volume was also smaller in patients (135,3+36,9 ), than healthy children (184,7+32,4)
significantly (p=0.05). METSs value was under 7 in 35,8% of the patients and their functional
capacity was evaluated as Class Il. Patients whose METs value are under 7 had longer QRS
intervals, larger right ventricles and decreased RVEF ( p=0.003, p=0.001, p=0.001
respectively).

In 24 hour Holter recordings 10 patients (%71,4) had ventricular premature extarsystole; and

6 patients (%42,3) had supraventricular extrasystoles.



Conclusion: The patients operated for Tetralogy of Fallot are clinically in good condition in
mid-term follow-up. However, decreased exercise capasity is present in objective

assessment and it is related to right ventricular dimentions and dysfunction.

Key words: Tetralogy of Fallot, Mid-term follow-up, Cardiopulmoner exercise testing
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BT Sant: Blalock-Taussig Santi

CMR: Kardiak Manyetik Rezonans Goriintiileme
EDV: Diyastol sonu hacmi

EF: Ejeksiyon fraksiyonu

EKG: Elektrokardiyografi

EKO: Konvansiyonel ekokardiyografi

E-PTFE: Polytetrafluoroethylene

ESV: Sistol sonu hacmi

IRT: Izovolumetrik rolaksasyonzamani

ICT: izovolumetrik kontraksiyon zamani

IVSd: Interventrikiiler septumundiyastolsonu ¢ap1
IVSs: Interventrikiiler septumun sistol sonu gapi
Hgb: Hemoglobin

KKH: Konjenital (dogumsal) kalp hastaligi
KKY': Konjestif kalp yetmezligi

KSKH: Konjenital siyanotik kalp hastalig
KPET: Kardiyopulmoner egzersiz testi

KTA: Kalp tepe atim1

LAD: Sol inen anterior koroner arter

LVEDd: Sol ventrikiil diyastolsonu c¢ap1
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Pro-BNP: Pro-brain natriiiretik peptit

PS: Pulmoner Stenoz

PVR: Pulmoner kapak replasmani

PY: Pulmoner yetersizlik

Q: Kardiyak debi

RER: Respiratuar Indeks Ratio

RVH: Sag ventrikiil hipertrofisi

RVEDV: Sag ventrikiil end-diyastolik hacmi
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1. GIRIS VE AMAC

Fallot Tetralojisi yenidogan ve eriskin donemde en sik goriilen konjenital siyanotik kalp
hastaligidir, goriilme siklign 0.57/1000 canli dogumdur (1). Ik kez 1888 yilinda Arthur
Etienne Fallot tarafindan klinik ve patolojik &zellikleri tanimlanarak ‘la maladie bleue’
(mavi hastalik) olarak adlandirmistir. Fallot Tetralojisi’nin giiniimiizde de gegerliligini
koruyan dort ana 6gesini soyle tanimlamustir: 1) Sag ventrikiil ¢ikim yolunun obstriiksiyonu,
2)Ventrikiiler septal defekt, 3 )Aortanin dekstropozisyonu, 4) Sag ventrikiil hipertrofisi.
Tedaviye yonelik ilk girisim 1944 yilinda akcigere giden kan akimini artirmak {izere
Blalock-Taussig tarafindan uygulanan sant operasyonudur (2). 1954 yilinda Lillehei ve
arkadaslar ilk kez kardiyopulmoner by-pass teknigiyle tam diizeltme onarimi yapmislardir
(3). Giinlimiizde tam diizeltme operasyonlart %5’in altinda erken mortalite ile
gergeklestirilmektedir (4).

Orta ve uzun donemde hastalar ¢ogunlukla normale yakin bir yasam siirerler ancak uzun
vadede hastalarda birtakim sorunlar ortaya ¢ikabilir. Opere hastalarda ani 6liim en sik 6liim
nedeni olup daha cok ventrikiiler aritmilerle iliskilendirilmektedir. Sag ventrikiil ¢ikis
yolundaki yamalar ve kas rezeksiyonlari ve buna bagl olarak gelisen pulmoner yetersizlik
ve pulmoner darlik hastalarda en sik goriilen hemodinamik sorunlar olup sag ventrikiiliin
genislemesine, fonksiyonlarinin bozulmasina yolagmakta, elektrokardiyografik degisiklikler
ve ventrikiiler aritmiler i¢in zemin hazirlamaktadir (5).

Postoperatif 2. ve 3. dekadda hastalarin bir¢ogu asemptomatik olmasina ragmen daha diisikk
egzersiz kapasitesine, daha diisiik maksimum kalp hizina ve kalp debisine sahiptirler.
Pulmoner regiirjitasyonun derecesi ile egzersiz tolerans testleri negatif korelasyon
gostermektedir. KPET (kardiyopulmoner egzersiz testi) PVR igin optimal zamani belirler,
ayrica semptomlar hastalar tarafindan dile getirilmeden ¢ok once egzersiz kapasitesindeki
azalma objektif bir sekilde ortaya konulabilir (6).

Egzersiz ¢aligmalar1 dinlenme sirasinda belirlenemeyen ve egzersizle indiiklenen aritmileri
de ortaya c¢ikarir. Opere Fallot Tetraloji’li hastalarin  ¢ogu subjektif olarak
degerlendirildiginde egzersiz kapasitelerinin normal oldugunu ifade etmektedir, objektif
Olctimlerde diisiik egzersiz kapasitesi saptanmakta ve egzersiz kapasitesindeki diistikliik
ilerideki mortalite ve morbidite ile korelasyon gostermektedir. Solunum fonksiyon
testlerindeki bozukluklar da buna eslik edebilmektedir.

Calismamizda klinigimizde izlenen opere Fallot Tetralojisi hastalarinda egzersiz

kapasitesinin degerlendirilmesi, rutin EKG ile saptanamayan orta ve uzun doénemde



olusabilecek aritmilerin 24 saatlik EKG ve KPET ile ortaya cikarilmasi amaglanmstir.
Ayrica V02, V02(max), VE/VCO, (VAT), VO2 (%), METs, VE (max), RER (Respiratuar
degisim orani1) degerleri belirlenerek bunlarin klinik ve ekokardiyografik bulgularla

iliskisinin ortaya konmas1 amag¢lanmustir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Fallot Tetralojisi

Fallot Tetralojisi (FT) yenidogan déneminden sonra en sik goriilen siyanotik konjenital kalp
hastaligidir. Fallot Tetralojisi anatomik olarak dort ana yapisal anomalinin bir arada
bulunmasi ile karakterizedir. Bunlar; anterior septumun One dogru deviasyonuna bagl
olarak gelisen restriktif olmayan, genis, perimembrandz outlet yerlesimli ventrikiiler septal
defekt, sag ventrikiil ¢ikim yolunda darlik, aortun dekstrapozisyonu ve sag ventrikiil

hipertrofisidir.

2.1.1 Tarihce

FT ilk kez 1673 yilinda Danimarkali anatomist Nils Stensen tarafindan otopsisi yapilan 6lii
dogan bir bebekte tanimlanmistir. Bu giiniimiizde ‘Cantrell Pentalojisi’ olarak bilinen yarik
damak-dudak, sindaktili, bifid sternum ve Fallot Tetralojisi’nin bir arada oldugu bir olgudur.
Daha sonra Dr. L.E Arthur Fallot 1888 yilinda hastalig1 ‘La Maladie Bleue: MaviHastalik’
olarak isimlendirmis ve anatomik ozelliklerini belirlemistir (7). 1936 yilinda da Maude
Abbott, FT ile ilgili fizik muayene bulgular1 ve anatomik bulgular ile birlikte EKG ve
rontgen bulgularini da tarif etmistir (8).

1944 yilinda Alfred Blalock ve Helen Taussig tarafindan temel patolojinin giderilmesi igin
akciger kanlanmasinin artirilmasi gerektigi ortaya konmus ve daha sonra tiim diinyaca kabul
edilen Blalock-Taussig sant operasyonu yapilmistir (2). Giiniimiizde BT Shunt operasyonu,
pulmoner atrezisi veya atipik bulgulari olan infantlarda gegici palyasyon saglamak amaciyla
kullanilmaktadir. Lillehei ve arkadaslart da 1954 yilinda ilk kez kardiyopulmoner by-pass
teknigiyle Fallot Tetralojisi onarimi yapmislardir (9).

Prostoglandinlerin  1970°1i yillarda kullanilmaya baslanmas:t ile infant doneminde
semptomatik olan Fallot Tetralojisi hastalar1 i¢in yeni bir donem baglamistir (10,11,12).
Sonraki yillarda ekokardiyografinin gelismesi kalbin M-Mod ve 2 boyutlu ve Doppler
ekokardiyografi yontemleri ile degerlendirilmesi FT tanisinin invaziv olmayan yontemlerle
konulmasint saglamistir. Fetal ekokardiyografinin gelismesi ile de kalbin intrauterin
donemde degerlendirilebilmesi ve FT tanisinin fetal dénemde konulabilmesini, bunun
sonucu olarak da erken tedavi ve girisimlerin uygulanabilmesini saglamistir (13). Helen
Taussig meslek yasaminin son yillarinda konjenital kalp hastaliklarinin nedenlerinin genetik

temelli oldugu tezini ortaya koymus, 1990°l1 yillarda Fallot Tetralojisi’nin genetik ve



molekiiler nedenleri arastirilmaya baslanmistir (14). Giintimiizde Fallot Tetralojisi ile ilgili

olarak basta 22q11 delesyonu olmak {izere birgok gen tanimlanmustir.

2.1.2 Epidemiyoloji ve Etiyoloji

Fallot Tetralojisi’nin goriilme sikligi 0.57/1000 canli dogumdur (1). Tim konjenital kalp
hastaliklarinin %7-10’luk kismini olusturur (15). Kiz ve erkeklerde 1/1.1 oraninda goriiliir.
Yapilan basarili cerrahi girisimler nedeniyle FT’li hastalarin yagam siiresi uzamis ve erigkin
yasta da FT’li hastalarin sayis1 giderek artmistir. Giinlimiizde eriskin yastaki hasta sayisi
pediatrik hasta sayisindan daha fazladir (16).

Fallot Tetralojisi multifaktoriyel olarak genetik ve gevresel faktorlerin biraraya gelmesi ile
olusur. Tek basina goriilebildigi gibi bazi1 genetik sendromlara da eslik edebilir. Otuz iki
farkli sendrom ile Fallot Tetralojisi arasinda iliski bildirilmistir. Konotrunkal bir anomali
oldugundan 22ql1 delesyonu ile giden velokardiyofasiyal sendrom ve Di-George
Sendromu’na siklikla eslik eder. Sendromun diger belirtileri olmasa bile Fallot Tetralojisi
hastalarinin %15.9’unda 22ql11 delesyonu goriiliir (17). FT’nin sik gorildigi diger
sendromlar Trizomi 21 (Down Sendromu), Trizomi 13 (Patau Sendromu), Trizomi 18
(Edwards Sendromu)’ dur (5). TBX5 gen mutasyonu ile giden Holt-Oram Sendromu ve
JAG1 ve NOTCH2 mutasyonlari ile goriilen Alagille Sendromu’na da eslik edebilir (18, 19).
Non-sendromik hastalarda FT ile iligkili 12 adet gen tanimlanmistir; NKX2.5GATA 4,
GATA 6, ZFPM2 mutasyonlar1 bunlardan birkacidir (20, 21, 22, 23). Fallot Tetralojisi dahil
tiim konjenital kalp hastaliklarinin ailesel tekrarlama riski %4 tiir (24).

Amerika Birlesik Devletleri’nde yapilan ¢alismalarda Hispanik annelerin bebeklerinde
Fallot Tetralojisi goriilme oraninin beyaz annelere oranla daha diisiik oldugu gosterilmistir,
bu durum hastalik patogenezinde maternal kalitimin da rol oynadigimi diistindliirmektedir

(25).

2.1.3 Patogenez

Fallot Tetralojisi’nin meydana gelmesi klasik olarak malseptasyon hipotezi ile agiklanir. Bu
hipoteze gore Conus Arteriosus’un esit bolimlenmemesi kiigiik bir infundibuluma ve tam
boliinmemis bir alt agiya ve membranéz VSD’ye neden olur (26). Daha sonra Van Praagh
tarafindan ortaya konan ‘Infindibular Hipoplazi Hipotezi’'ne gére ise infundibulumun az
gelismesi sag ventrikiil ¢ikim yolunda darliga neden olur; posteroinferiorda az geligsmesi ise

membranéz VSD ile sonuglanir. Malforme pulmoner kapagin stenozu sag ventrikiiler



ejeksiyon akiminin obstriiksiyonuna neden olur. Transseptal aortik boliimiin yarattigi akim
kapanmamis ventrikiiler septumdan geger, bu durum ise VSD’nin agik kalmasina neden
olur. RVOT’deki azalmis akim, postnatal hayatta progresif stenotik kiiciik bir
infundibulumla sonuglanir (27). Bu hipotezle birlikte 1970 yilindan sonra malseptasyon
hipotezi terkedilmistir.

Anderson ve Becker tarafindan daha sonra FT’nin subpulmoner infundibulumun hipoplazisi
sonucu olugmadigi, infundibular septumun anterosuperior deviasyonu sonucu olustugu 6ne
stirilmustiir (28,29).

2.1.4 Morfoloji

FT’nin olusmasi i¢in aslinda sadece RVOT obstriiksiyonu ve VSD yeterlidir. Fallot
Tetralojisi, 4 anatomik bozuklukla tanimlanir.

1.Sag Ventrikiil Cikim Yolunun Cesitli Seviyelerdeki Obstriiksivonu: Infundibuler darlik, FT’

nin klinik seyrini belirleyen en énemli lezyondur. Infundibular septumun 6ne ve sola dogru
yer degistirmesi, sag ventrikiil ¢ikis yolunun daralmasma yol agmaktadir. Infundibular
septumun septal uzantisindan, sag ventrikiil serbest duvarina dogru uzanan kaslar da bu
darliga katkida bulunmaktadir. RVOT’deki darlik en sik olarak (%45) infundibuler
diizeydedir. FT’li hastalarin %30’unda yiiksek infundibular diizeyde goriilmektedir.
Hastalarin kiiglik bir boliimiinde ise sag ventrikiil ¢ikimi tiimiiyle hipoplazik, aniiler alan
daralmistir (28).

2. Perimembrandz, Genis, Restriktif Olmayan Ventrikiiler Septal defekt: Infundibular

septumun yer degistirmesi ventrikiiler septumun oOrtiiserek kapanmasini engellemektedir.
VSD subaortik yerlesimli ve membrandz septumla iliskilidir. Beraberinde infundibular
septumun anormal yerlesimi yani malalignment bulunmaktadir (15). Fallot Tetralojisi’nde,
VSD 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 (28).

3. Aortun Her Iki Ventrikiilden Kan Alabilecek Sekilde Septum Uzerinde Ata Biner Sekilde

Yerlesmesi(Overriding aorta/aortun dekstrapozisyonu): infundibular septumun arkasinda

yer alan aort ve aort kapagi, infundibular septumla birlikte 6ne kaymaktadir. Aortanin
overridingi, dekstrapozisyon denilen aortun septal defekt {izerinde saga yerlesmesine neden
olmaktadir. Bunun sonucunda aorta biventrikiiler ¢ikis almaktadir. Aorta normalden genistir,

aorta dallanmasi1 genelde normaldir.



4.Sag Ventrikill Hipertrofisi(RVH): RVOT’deki darliga sekonder olarak gelismektedir.

Yasla birlikte RVH artmaktadir. Genellikle sag ventrikiiliin duvar kalinlig1, sol ventrikiil
duvar kalinligina esitlenir, trabekiilasyonlar kalinlasir. Sag ventrikiiliin diyastol sonu hacmi
ve ejeksiyon fraksiyonu (EF) orta derecede azalmistir(29).

Fallot Tetralojisi, pulmoner infundibulumun gelisim geriligi ve outlet septumun anteriyor
deviasyonu sonucu gelisen konotrunkal bir kalp anomalisidir. Bu durum sag ventrikiil ¢ikim
yolunun obstriiksiyonuna, aort kokiiniin sag ve sol ventrikiil arasinda septumu ortalayacak
sekilde yerlesmesine; perimembrandz bolgede genis bir VSD’nin ortaya ¢ikmasina neden
olur. Sag ventrikiil hipertrofisi sag ventrikiil ¢ikim yolu darligina bagl gelisir. Darlik
genellikle subvalvulerdir, fakat valvuler, supravalvuler veya periferik pulmoner arter
dallarinda gesitli seviyelerde darlik goriilebilir.

Infundibuler pulmoner stenoz ¢ogunlukla septopariyetal trabekiilanin hipertrofisine neden
olur. Pulmoner kapak anulusunun, ana pulmoner arterin ya da pulmoner arter dallarinin
hipoplazisi beklenen bir durumdur. Ana pulmoner arterin yoklugu da s6z konusu olabilir.
Down Sendrom’lu hastalarda FT’ye AVSD eslik edebilir. Diger varyantlar1 pulmoner kapak
yoklugu ile olan Fallot Tetralojisi, pulmoner atrezi ve MAPCA’lar ile goriilen Fallot
Tetralojisi’dir (30).

2.1.5 Birlikte Bulunan Anomaliler

Hastalarin %40’inda Fallot Tetralojisi diger konjenital kardiyak anomalilerle birlikte
gortliir. En sik goriilen ortak anomalilerden bazilar1 sag yerlesimli aortik ark (%13-34),
pulmoner atrezi (%20), ASD (%15), AVSD (%1.7-7), koroner arter anomalileri (%2-10),
pulmoner kapak yoklugu (%5), ¢ift ¢ikimli sag ventrikul (%3), aort yetersizligi (%1), patent
duktus arteriosus (<%1) dur (31,32).

1-Aortik Ark Anomalileri: Fallot Tetralojisi’nde aortik ark %25 oraninda sag tarafta
yerlesmistir. Sag arkus aortaya subklavyan arterin inen aortadan aberran bir dal olarak
ayrilmast da eslik edebilir. Nadiren bazi hastalar pulmoner arter kaynakli izole sol
subklavyen artere sahip olabilirler. Bu varyantlar cerrahi onarim sirasinda oldukga
onemlidirler (33).

2-Pulmoner Atrezi ve FT: Outlet septumun anterosefalad deviasyonun en agir formudur.
Intrakardiyak bulgulari Fallot Tetralojisi ile aynidir fakat pulmoner yataga dogru hi¢ akim

yoktur. Hastalarin hemen hemen yarisinda sag ve sol pulmoner arterler konfluendir,



pulmoner kan akimi PDA ile saglanir. Diger yarisinda ise pulmoner kan akimi ¢ok sayidaki
aorto-pulmoner kollateraller ile saglanir.

3-AVSD ile goriilen FT: Patent foramen ovale ve gergek atriyal septal defekt hastalarin
%15’inde goriiliir ve Fallot Pentalojisi olarak tanimlanir (34). FT ve AVSD’nin birlikteligi
Trizomi 21°1i ¢ocuklarda siklikla goriiliir.

4-Koroner Arter Anomalileri ile FT: En sik goriilen anatomik varyasyon LAD (sol anterior
desendan arter) sag koroner arterden koken almasidir. Bu durumda LAD sag ventrikiil ¢ikis
yolunu ¢aprazlar ve cerrahi sirasinda transaniiler yama konulmasina engel olur. 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
cikar ve sag ventrikiil ¢cikisini caprazlayarak, septuma ulagmaktadir. Bu durum sag ventrikiil
cikis yoluna yapilacak cerrahi miidahaleyi engellemektedir. Operasyon Oncesi koroner
arterlerin ¢ikis yerleri ve dallanmasinin gosterilmesi 6nem tasir (33).

5-FT ve Pulmoner KapakYoklugu: FT olgularinin %2,5-5’inde pulmoner kapak yoklugu,
%7’ sinde pulmoner atrezi mevcuttur (34,35). Bu durum fetal donemden itibaren pulmoner
yetersizlik gelismesine ve ana pulmoner arter ve dallarinda anevrizmatik genislemelere
neden olur. Genislemis pulmoner arterler trakea ve bronglara basi yaparak stridor ve
siyanoza neden olur. Hastalarda kalp yetersizligi bulgulari ortaya ¢ikar (34).

6-FT ile Cift Cikimli Sag Ventrikiil: Ata binen aorta, Sol ventrikiilden ziyade sag
ventrikiilden ¢ikar ve ¢ift ¢cikimli sag ventrikiil ve ventrikiiloarteriyal baglant1 ile sonuglanir.
Bu durum cerrahi onarmmi giiglestirebilir. Aortu esas olarak sag ventrikiilden ¢ikan
hastalarda postoperatif donemde sol ventrikiil ¢itkim yolunda obstriiksiyon gelisebilir (36).
7-FT ile Goriilen Diger Anomaliler: Situs inversus totalis, parsiyel anormal pulmoner
venoz doniis nadir 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 (31,32).

2.1.6 Patofizyoloji

Fallot Tetralojisi’nde sag ventrikiilden gelen deoksijene vendz kan sol ventrikiilden gelen
oksijene kan ile VSD diizeyinde karisirlar, pulmoner kapaktaki obstriiksiyondan otiirii
aortaya hem oksijene hem deoksijene kan gitmis olur. Bu durum ise siyanoza (hipoksi veya

diistiik oksijenlenme) neden olur. Bu durumun adi sagdan sola santtir. Eger pulmoner kan



akimi ileri derecede diisiikse buradaki akim PDA ve bronsial kollerallere bagli devam
edebilir.

RVOT’deki obstriiksiyon minimal diizeydeyse, intrakardiak sant soldan saga olabilir. Bu
durum ise ‘Pembe Fallot’ olarak isimlendirilir. Bu durumda klinik olarak siyanoz goriilmez
ve oksijen saturasyonu normal olarak ol¢iiliir.

FT olan ¢ocuklarda akut ciddi siyanoz veya hipoksik spell ataklari gelisebilir. Bu durumun
mekanizmasi tam olarak agiklanamamustir. Fakat infundibular septumun veya RVOT un
spazmina bagl olabilecegi diisiiniilmektedir. Mekanizma her ne olursa olsun; akcigerlere
giden kan akimina karsi, sistemik dolagimdan gelen deoksijene kanin olusturdugu bir
rezistans vardir. Hastalar atak sirasinda sag kalbe vendz doniisii artirmak i¢in siklikla
comelirler. Comelmek sistemik vaskiiler rezistansi artirarak pulmoner dolasima sant

olustururlar. Ataklar asiyanotik olan hastalarda bile fatal olabilir (38).

2.1.7 Klinik Bulgular

Fallot Tetraloji’li hastalarda klinik bulgular esas olarak sag ventrikiil ¢ikim yolundaki
(RVOT) obstriiksiyonun derecesi ile iligkilidir. Orta derecede RVOT obstriiksiyonu olan
hastalar ileri yaslara kadar tamamen asemptomatik olabilirken, ciddi obstriiksiyonu olan
hastalar erken siit cocuklugu déneminde agir siyanozla basvurabilirler.

Siit cocuklar1 genellikle dogumdan hemen sonra belirti vermezler. Ilerleyen pulmoner
darlikla orantili olarak 2-6. aylarda siyanoz gelisir. Bagvuru nedeni siklikla rutin muayene
sirasinda tfiiriimiin farkedilmesidir (36, 39, 40).

FT’li hastalarda RVOT deki obstriiksiyonun artamasina bagli olarak “hipersiyanotik spell”
ya da “Tet Spell” adi verilen ataklar goriilebilir. Bu ataklar sirasinda hastalarda
durdurulamayan aglama ataklari, derin asidotik solunum ve en sonunda da kas tonusu ve
biling kaybi1 gozlenir (37). Bu ataklar 1 ay ile 12 ay arasindaki herhangi bir zaman diliminde
goriilebilir ancak en sik 2. veya 3. aylarda ortaya ¢ikar. Ataklar uykudan uyanma, aglama,
defekasyon, beslenme, sicak banyo sonrasi geligir. Sistemik vazodilatasyon vaskiiler
direncin diismesi sagdan sola santin artmasmma ve pulmoner kan akimmin daha da
azalmasina neden olarak atagi baslatir. Hipersiyanotik ataklar hiperpne (asidotik solunum),
metabolik asidoz ve siyanozla karakterizedir. Senkop, konvulziyon, serebrovaskuler olaylar
hatta 6liimle sonuglanabilir (30, 36, 37). Spelllerin gozlenmesi hastalarda cerrahi girisimin

acilen uygulanmasi gerektiginin gostergesidir.



Diizeltilmemis Fallot Tetralojisi olan daha biiyiik ¢ocuklarda egzersiz sonrasi karakteristik
olarak diz-gogiis pozisyonu alma, ¢omelme gibi belirtiler sirasinda femoral arterler tizerinde
bast olusturularak sistemik vaskiiler direng artirilir, bunun sonucunda sag-sol sant azaltilir ve
pulmoner kan akiminin artmasi saglanir (30, 36, 39, 40).

Hipersiyanotik ataklar acil tedavi gerektirir, alinmasi: gereken 6nlemler sirasiyla sunlardir:

1- Hasta sistemik vaskiiler rezistansi artirmak i¢in diz —g6giis pozisyonuna getirilmelidir.
2-Periferal pulmoner vazokonstriksiyonu azaltmak i¢in 0z inhalasyonu yapilmalidir.
3-Solunum merkezini baskilamak, hiperpneyi azaltmak ve hastay: sakinlestirmek amaci ile
Morfin Sulfat 0,1-0,2 mg/kg dozunda subkiitan olarak verilmelidir .

4-Hastay: fizik muayene ve kan alma gibi islemlerle ajite ederek hiperpne artirilmamalidir.
5-Metabolik asidozu diizeltmek i¢in sodyum bikarbonat, anemiyi diizeltmek igin eritrosit
transfiizyonu, dehidratasyonu diizeltmek i¢in intravendz sivi replasmani yapilmalidir.
6-Vazopressorler sistemik vaskiiler rezistansi artirmak igin denenebilir.

7-Infundibuler spazm1 azaltmak igin Propranolol 0.05-0.2mg/kg iv yavas infiizyon seklinde
verilebilir. Bu sirada hasta monitorize edilmeli, bradikardi saptanirsa infiizyon kesilmelidir.
8-Yanitsiz olgularda ataklar genel anestezi ile sonlandirilabilir ve hasta acil cerrahiye
alinabilir (36, 37).

2.1.8 Fizik Muayene Bulgulari

Fallot Tetraloji’li birgok hastada santral siyanoz goriilebilir. Orta diizeyde desatiirasyon
oldugunda klinik olarak siyanoz farkedilmeyebilir. Hayatin ilk birka¢ ayindan sonra
parmaklarda ¢omaklagsma ortaya c¢ikabilir. Pulmoner kapak yoklugu ve ciddi pulmoner
yetersizlikle giden Fallot Tetralojisi disinda konjestif kalp yetmezligi goriilmez. Sol iist
sternal kosede sistolik thrill duyulabilir. Birinci kalp sesi normal ya da hafif¢e artmistir,
2.kalp sesi pulmoner komponenti olmaksizin tek duyulur. RVOT deki obstriiksiyona bagl
olarak sternumun sol iist kdsesinde 3-4.dereceden uzun sistolik ejeksiyon iifiirimii duyulur.
Fallot Tetralojisi’nin flirimi PS derecesi arttikga kisalir ve yogunlugu azalir.
Hipersiyanotik ataklar sirasinda {ifiirlim duyulmayacak kadar azalir. Daha biiyiik ¢ocuklarda
aortopulmoner kollaterallere bagl olarak devamli iifiiriim de duyulabilir (30, 37, 39, 40).

Oksijen saturasyonu siirekli olarak %70’in altinda seyreden hastalarda biiylime gelisme

geriligi ve puberte gecikmesi de goriilebilmektedir.

Ayrica uzun siiren RVH gogiis 6n arka ¢apinda biiyiime yapabilmektedir (41).



2.1.9 Tam Yontemleri

Telekardiyografi:

Fallot Tetraloji’li hastalarda direkt gogiis rontgeninde kalp golgesi genellikle normal
biiyiikliiktedir. Kalp goélgesi tipik olarak tahta pabug (Couer en Sabot) adi verilen sekilde
goriiliir. Bu goriintiiniin sebebi sag ventrikiil hipertrofisine bagli olarak apeksin yukar: dogru
yer degistirmesi; pulmoner arter ve sag ventrikiil ¢ikim yolunun hipoplazik olmasina bagl
olarak da pulmoner konusun igeri dogru konkav sekilde goriinmesidir. Azalmis pulmoner

kan akimi nedeniyle pulmoner vaskiiler golgeler azalmis olarak goriiliir.

Resim 1: Fallot tetralojisinde ‘coeur en sabot’ goriintiisii

EKG: EKG’de sag aks deviasyonu ve sag ventrikiil hipertrofisi bulgular1 goriiliir. V1 ve V2’

deki dominant R dalgasi sag aks deviasyonunu isaret eder.



Resim 2:Fallot Tetralojisi’nde EKG bulgular

Ekokardiyografi: Iki Boyutlu EKO’da septum iizerine ata biner tarzda yerlesen aortay1, sag

ventrikiil ¢ikim obstruksiyonunun derecesini, RVH’yi, pulmoner valv anulusunun g¢apini
ayrica pulmoner arter dallanmalarimi gorebiliriz. EKO’da ayrica pulmoner kan akimini
saglayacak PDA varlig1 da goriilebilir. Erigskin yastaki opere hastalarda trikiispitin Antiler
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 biiyiikk 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 6l¢iimiin, RV sistolik fonksiyonlar1 hakkinda dogrudan bilgi verdigi
ve sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu (RVEF) ile korelasyonunun iyi oldugu gosterilmistir.
Uygulanmas: kolay, hizli, hataya agik olmayan bu parametre, sag ventrikiil sistolik
fonksiyonlar1 acisindan standart ekokardiyografik inceleme ile 6l¢iilen diger parametrelere
gore daha ¢ok tercih edilmektedir. Eriskinlerde >15 mm alt sinir olup ¢ocuklarda normal
degerleri yas ile artis gostermektedir. Kalp yetmezligi ve pulmoner hipertansiyonda

prognostik dnemi gosterilmistir.

Doppler EKO ile VSD’deki santi, RVOT’deki obstriiksiyonu gosterilebilir. Ana pulmoner
arterler ve dallar1 akcigerleri besleyen diger kollateraller de gosterilebilir. Postnatal yas ve

agirlik ile pulmoner valvdeki akim velositesi artar (30, 34, 39).



Resim 3: Fallot Tetraloji’li hastaya ait eko goriintiisii

* Prof. Dr. Figen Akalin’in kigisel argivinden alinnuigtir.

Kalp _kateterizasyonu: Kateterizasyon, Fallot Tetralojisi tanisinda rutin olarak

kullanilmamaktadir. Cogu hastada kateterizasyonun gerekli olmadigi belirtilse de; pulmoner
arter anatomisi ile ilgili bir sliphe varliginda, koroner dagilim ekokardiyografik olarak ortaya
konamadiginda, yapilacak cerrahi tipi hakkinda fikir sahibi olunamadigi durumda veya
multip]l VSD siiphesi olan olgularda kalp kateterizasyonu oOnerilmektedir Kalp
kateterizasyonda sag ventrikiil sistolik basincinin sistemik basinca esit oldugu goriiliir.

Pulmoner arter basinci normalden 5-10 mmHg diisiik 6l¢iiliir.

Anjivografi: Kardiyak Kkateterizasyonun igerisinde yer alan bir islemdir. Bu islemle
hastalarin ana pulmoner arter ve dallarinin stenozu varsa ortaya ¢ikarilir. Fallot Tetralojisi

olan hastalarin %5-10’unda koroner arter anomalileri de eslik eder. En yaygin olarak ise



aberran bir koroner arter sag ventikiil ¢ikim yolundan geger. Aortik kok anjiografisi ile

saptanabilen bu arter cerrahi onarim sirasinda kesilmemelidir (35, 36, 40).

Resim 4: Fallot Tetraloji’li hastaya ait anjiografi géviintiisii.

* Prof. Dr. Figen Akalin’in kigisel argivinden alinnigtir.

Kardivyak BT ve MR Gériintiileme: Pulmoner atrezi ve VSD’si olan hastalarda iki boyutlu

EKO tek bagmna tiim anatomik yapiyr gosteremez. Vaskiiler anatomiyle ilgili ayrintilar

ortaya koymak i¢in kullanilabilir (37).
2.1.10 Dogal Seyir ve Komplikasyonlar

Cerrahi olmadan Fallot Tetralojisi hastasinin 1 yasina ulasma sansi1 %66, 3 yasa %40, 20
yasa %11, 30 yasa %6, 40 yasa ise %3’tiir (42). Hastalarin %5’i asiyanotik yani ‘Pembe
Fallot’ olduklar1 igin eriskin yasa kadar klinik bulgu vermeden ulasabilirler (43).

Opere olmalari eriskin yaslara ertelenen hastalarda goriilebilen komplikasyonlar sunlardir:



Serebral Tromboz: Kronik hipoksiye sekonder gelisen eritrositoz, hiperviskozite, hemostaz

anomalileri, stroke, SVO, endokardite neden olabilir. Tedavi hidrasyon ve flebotomi olabilir
(44).

Beyin Abseleri: immiin yetmezligi olmayan hastalarda beyin abselerinin en sik nedeni
FT’dir. Sebebi ise sagdan sola olan sant, miyokardiyal disfonksiyon ve aritmilerdir. Tedavi
cerrahi drenaj ve antibiyotik tedavisidir (45, 46).

Bakteriyel Endokardit: Pulmoner kapak, aort kapagi ve nadiren de trikiispit kapakta

vejetasyon goriilebilir. Cerrahi onarim sonrasida rezidiiel bir VSD veya pulmoner stenoza
bagli olarak endokardit gelisebilir. Enfektif endokardit opere olmamis FT’li hastalarda
normal popiilasyona gore 10 kat daha sik goriiliir (47).

Kalp Yetmezligi: Pembe Fallot Tetralojisi olan hastalar haricinde ¢ok nadir kalp yetmezligi

gelisir.
Opere edilmeyen hastalarda bunlarin haricinde ventrikiiler ve atriyal aritmiler, uzun siireli

hipoksiye sekonder miyokardial fibrozis de goriilebilir.

2.1.11 Tedavi

Fallot Tetralojisi’nin tedavisi cerrahidir, fakat cerrahinin zamanlamasi ile ilgili farkli
yaklagimlar mevcuttur (48). Yapilan son g¢alismalar cerrahinin erken yapilmasinin kalp ve
diger sekonder organ hasarlarini azalttigin1 gostermistir (53). Yenidogan doneminde Fallot
Tetralojisi ameliyatlarinin agik kalp cerrahisi ile yapilmasi sayesinde giinimiizde Fallot
Tetralojisi hastalar1 ¢ok erken donemde opere edilebilmektedirler. Cerrahi tedavide amag
RVOT’nin genisletilmesi ve VSD’nin kapatilmasidir. Fallot Tetralojisi’nin ilk tam diizeltme
ameliyatindan yaklasik 40 yillik bir siire ge¢mistir. 1954'de Lillehei ve arkadaslarinin
glinlimiiz sartlarina gére son derece cesaret ve Ozveri ile baslattiklar1 ameliyatlar, bilimsel
caligmalar ve giderek gelisim gosteren teknolojik imkanlarla artik pek ¢ok sayida merkezde
diisiik morbidite ve mortalite ile basarilmaktadir. Ulkemizde de ilk kez 1963 yilinda
baslatilan total korreksiyon ameliyati simdilerde pek c¢ok merkezde basar1 ile
uygulanmaktadir. FT hastalarinda yapilacak cerrahi girisim tek veya iki basamakli olarak
uygulanmaktadir. Ozellikle bebeklik ¢aginda primer olarak total korreksiyon yapilmasini
destekleyen klinikler iyi sonuglar aldiklarini 6ne stirmektedirler (49).

Fallot Tetralojisi i¢in gliniimiizde siklikla dogrudan tam diizeltme ameliyatlarinin yapilmasi

tercih edilmektedir. Palyatif ameliyatlar su durumlarda gerekli goriilmektedir:



1-Yenidogan doneminde ¢ok ciddi pulmoner arter hipoplazisi,
2-Sol ventrikiil kavitesinin kiigiik olmasi,
3-Sol anterior desenden arterin sag koroner arterden aberran ¢iktigi hasta grubu(48).

Palyatif Operasyonlar

a-Klasik Blalock-Taussig Sant’s: 1lk sistemik-pulmoner arter santi 1945 yilinda Blalock

tarafindan sol subklaviyan arter sol pulmoner artere anastomoz edilerek gerceklestirilmistir.
Zaman zaman degisik sant tipleri ileri siirlilmesine ragmen giliniimiizde ameliyat
mortalitesinin diisiik olmasi, pulmoner hipertansiyon ve kalp yetmezligine yol agma
olasiliginin daha az olmasi ve tam diizeltme ameliyati sirasinda kapatilmasinin teknik olarak
digerlerine oranla daha kolay olmasi nedeni ile hipoksik bebeklerde BT santi ameliyati
tercih edilmektedir (50).

b-Modifiye Blalock-Taussig Sant: Klasik BT sant operasyonlarinda ayni taraftaki kolda

goriilen gangrene kadar giden kanlanma bozuklugu ve gelismegeriligi goriilebilmesi; ayrica
subklavian ve pulmoner arter arasindaki mesafenin uzun olusu veya arkus aortadan arterlerin
anormal ¢ikis1 gibi anatomik nedenler Klasik BT santinin yapilmasini engelleyebilir (51, 52).
[k kez 1976 yilinda Gazzaniga ve arkadaslar1 subklaviyan arter ile ayni taraftaki pulmoner
arter dali arasina PTFE tiip greft yerlestirerek modifiye BT santin1 uygulamiglardir (53).
Modifiye BT santin klasik BT ve diger santlara gore bazi avantajlari vardir. Teknik olarak
yapilmasi kolaydir ve subklavian ve pulmoner arter ¢aplar kiigiik olsa da yapilabilir. Her iki
taraftan da kolayca uygulanabilir. Tam diizeltme ameliyati sirasinda kapatilmasi teknik
olarak zor degildir. Modifiye santta genis capli greft kullanilabilir ve subklavian arter
gelistikge sant akim1 da ona paralel olarak artig gosterir (52).

c-Potts Santi: Sol torakotomi yoluyla desendan torasik aorta ve sol pulmoner artere yapilan
4-5 mm’lik iki paralel insizyonun yan yana anastomuzu ile gergeklestirilen operasyondur.
Glinlimiizde siyanozun devam etmesi ya da ¢ok genis olup konjestif kalp yetmezligine ve

pulmoner hipertansiyona yol agmasi olmasi gibi nedenlerle terk edilmistir (54).

d-Waterson-CooleySanti: Waterson santi sag torakotomi yoluyla asendan aortanin posterior

yizi ve sag pulmoner arter arasina aynm1 Potts santinda oldugu sekilde yapilmakta ve
anostomoz SVC posteriorunda kalmaktaydi. Cooley bu santi intraperikardiyal olarak
yapmaya baglayarak SVC anteriorunda anostomozu gerceklestirdi. Pott santiyla ayni

nedenlerden Gtiirti kullanilmamaktadir (55).



Tam diizeltme operasyonu

Ilk kez 1955 yilinda acik kalp cerrahisi ile Fallot Tetralojisi tam diizeltme operasyonu
yapilmistir (9). Fallot Tetralojisi’nde tam diizeltme hedeflerinin en 6nemlilerinden biri sag
ventrikiil ¢ikim yolu ve pulmoner ¢ikim yolunda rezidiiel darlik birakilmamasidir. Bu
amacla total korreksiyon ameliyatinda tiim diizeltmenin yapilabilmesi icin gelistirilen
pulmoner arter caplarinin "Z" degeri, McGoon orani, Nakata indeksleri ve sol
ventrikiil/aorta oran1 gibi denklemler 6nem tasimaktadir (12). Tam diizeltme operasyonunda
infundibular darlik kas rezeksiyonu ile giderilir. VSD genellikle sentetik yamayla veya
gluteralaldehit ile fikse edilmis perikard ile aortun dekstro pozisyonu ortadan kalkacak
sekilde kapatilir. His demeti ve sag dal ileti sisteminin bulundugu yerdeki iki-ii¢ teflon
destekli dikis sadece trikiispitten gecirilir ve tam blok ihtimali dnlenir. Bu tedbir alinmadigi
takdirde tam kalp blogu en ciddi komplikasyon olarak ortaya ¢ikabilir. Pulmoner kapakta
darlik varsa kommissiirotomi yapilir. Eger annulus dar ise ventrikiilotomi insizyonu
annulusu gecerek pulmoner artere kadar uzatilirve ventrikiilden ana pulmoner arterdeki
darligin Gtesine kadar transaniiler suni yama ile RVOT genisletilir. Pulmoner arterde darlik
devam ediyorsa insizyon sol pulmoner arter i¢ine dogru ve darligin otesine kadar uzatilarak
ekstensive (genisletici) rekonstriksiyon yapilir. Seyrek goriilen sag pulmoner arter darligi
varsa o da kesilerek perikard yama ile genisletilir. Eger annulus dar degilse ve pulmoner
kapak aciklig1 yeterli veya kommisurotomi ile yeterli derecede acilabilmisse transaniiler
yamaya gerek yoktur sadece sag ventrikiilotomiye suni yama eklenir. 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 kismi1 suni yama ve ventrikiilotomi perikard yama ile kapatilabilir. Boylece
sag ventrikiilden pulmoner artere dogru daha genis bir ¢ikis alan1 saglanir. Eger infundibiiler
darlik hafif ise bazi hastalarda tam diizeltme, sag atriyotomi veya kiigiik sag ventrikiilotomi
ile yapilabilir. Gerekirse pulmoner kommissurotomi de eklenir. Fallot Tetralojisi’nde en sik
goriilen ilave patoloji olan sekundum ASD varsa her vakada kapatilmalidir. Bu kiigiik bir
foramen ovale olsa bile agik birakilmasi sakincalidir. Diger ilave patolojiler de tiimiiyle
diizeltilmelidir. En sikintili 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 yapilamayacag i¢in, LAD’1 korumak {izere

sag ventrikiilotomiden pulmoner artere eksternal kondiiit yerlestirilmektedir. Uzun yillar



kapaksiz kondiiit kullanilmis ancak son yillarda kapakli kondiiit kullanim1 yayginlagmustir.
Pulmoner atrezi ile birlikte olan FT’lerinde ana pulmoner arter ya yoktur ya da rudimentedir.
O zaman distal santlar uygunsa bile sonradan eksternal kondiiit kullanilmalidir. Pulmoner
atrezili Fallot Tetralojisi hastalarinin bir kisminda anterior bélgeden hemen sonra yeterli ana
pulmoner arter oldugu i¢in normal tam diizeltme uygulanabilir. Bir kisminda ise ana
pulmoner arter ¢ok dar veya hi¢ olmadig1 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 (56, 57).

2.1.12 Opere Fallot Tetraloji’li Hastalarda Morbidite ve Mortalite

Basarili bir cerrahi onarim sonrasi hastalar cogunlukla normal bir yasam siirerler. Yapilan
bir ¢aligmaya gore postoperatif bir yilda sag kalim oram1 %97’dir. Baska bir ¢alismada ise
erken posoperatif 30. giinde hayatta kalan hastalarda 20 yillik sagkalimi %98; 30 yillik sag
kalim orant ise %90’dir (58).

Cerrahi olmadan Fallot Tetralojisi hastasinin 1 yasina ulagsma sansi %66, 3 yasina %40, 20
yasa %11, 30 yasa %6, 40 yasa ise %3’tir (42). llk kez 1954 yilinda Minesota
Universitesinde Lillehei ve arkadaslari tarafindan 10 aylik bir erkek bebege yapilan
intrakardiyak operasyon sonrasinda Fallot Tetralojisi’ninerken mortalitesi %50°den %2°ye
gerilemistir (9, 59). Ilk total korreksiyondan sonra gerek cerrahi tekniklerdeki, gerek
kardiopulmoner “by-pass” tekniklerindeki ve gerekse postoperatif bakimdaki ilerlemeler ile
birlikte bu hastaliktaki postoperatif hayatta kalimorami belirgin sekilde artmustir.
Giliniimiizde bu girisim 3 ay gibi erken bir déonemde %1’in altinda erken mortalite ile
gergeklestirilmektedir (60). Son yillarda Fallot Tetralojisi hastalarinda total korreksiyonun
cok erken donemde yapilabilmesi, morbidite ve mortalitenin azalmasi sonucu hastalar ileri
yaslara kadar ulasabilmesini saglamis, ge¢ donem komplikasyonlar gozlenir hale gelmistir
(61). Artik eriskinlerde en sik goriilen konjenital siyanotik kalp hastaligi Fallot
Tetralojisi’dir. Erigkin yasa gelmis Fallot Tetralojisi hastalari nadiren hi¢ opere edilmemis,
bazen sadece palyatif girisim uygulanmis, ¢cogu kez de “tam diizeltme” yapilmis olarak
karsimiza ¢ikmaktadir (5). Hastalar nadiren de olsa opere edilmemis olarak ileri yaslara
kadar ulasabilmektedir. Bildirilen en yashi opere edilmemis Fallot Tetralojisi hastas1 87
yasindadir(62).

Opere Fallot Tetraloji’li hastalarda uzun dénemde goriilen sorunlar sunlardir:



Ani oliim

Opere Fallot Tetraloji’li hastalarda en sik 6liim nedeni ani 6liimdiir ve hastalarin %6-9’unda
goriilmektedir, bu oran ayni yastaki saglikli popiilasyonla kiyaslandiginda 37-150 kat daha
stk oldugu goriiliir. Bes yas alti opere edilen hastalarda sag ventrikiil fonksiyonlari
korunacagi i¢in ani 6liim daha az goriilmektedir. Yapilan bir ¢aligmada 5 yas altinda opere
olan vakalarda 30 yasina erisme oran1 %90 iken, 12 yas tizerinde opere edilen hastalarda 30
yasina ulasabilme orami %76 bulunmustur (58). Postoperatif erken donemde karsilasilan
sorunlar ge¢ donemdeki ani oliim riski hakkinda fikir vermektedir. Postoperatif erken
donemde gecici tam kalp blogu gelisen hastalarda ge¢ donemde ani 6liim goriilme olasilig1 5
kat daha fazladir (63).

QRS siiresinin ani 6liimle yakin iliskisi vardir Gatzoulis ve arkadaslari opere hastalarda
mekano-elektrik etkilesimi gOstermigler ve ani Olim ic¢in prediktif degeri olan
elektrokardiyografik parametreleri belirlemislerdir. Bu hastalarda sag ventrikiil c¢ikis
yolunun yama ve kas rezeksiyonlar1 ile genisletilmesi sonucunda meydana gelen pulmoner
yetersizlik, sag ventrikiil ve sag ventrikill ¢ikis yolunda genisleme ve fonksiyonlarinda
bozulmaya yol ag¢makta; bunun sonucu olarak EKG’de QRS siiresinin uzadigi
goriilmektedir. QRS siiresi ne kadar uzunsa ani 6liim riski o kadar fazladir. QRS siiresinin
180 msn’nin iizerinde bulunmasinin ani 6lim icin %94 pozitif, 180 msn’nin altinda

olmasinin ise %100 negatif prediktiviteye sahip oldugu bildirilmistir (5, 64).

Aritmiler

Ventrikiiler Aritmiler: Oniki derivasyonlu yiizey EKG’de ektopik ventrikiiler atimlar opere
FT’lerin %19 unda goriiliir (65). Stirekli ventrikiiler aritmiler ani 6limle iliskilidir. Ayrica
12 derivasyonlu EKG ile 6lgiilen QRS siiresinde hizli artis (3.5 ms/y1l) da ventrikiiler
tasikardi riski ile iliskilidir (66). Opere Fallot Tetraloji’li hastalarda ventrikiilotomi skar1, sag
ventrikiil dilatasyonu, transaniiler yamalar, VSD kapatilmasi i¢in kullanilan yamalar, kas
rezeksiyonlar1 ya da hemodinamik bozukluklara bagli olarak gelisen fibrozis alanlari
ventrikiiler aritmiler i¢in substrat olustururlar (65).

Eriskinlerde 6lgiit olarak kullanilan QRS siiresinin >180 m/s olmasi, QT disperisyonunun
>60 ms ve JT disperisyonunun >60 ms olmasi opere Fallot Tetralojisi hastalarinda VT igin

%98 sensitivite ve %100 spesiviteye sahip olmasi ¢ocuklarda klinik anlam tagimamaktadir



(66). Rutin EKG ile saptanamayan ventrikiler aritmiler 24 saatlik Holter EKG ile
saptanabilir, fakat hayati tehdit eden aritmiler nadiren saptanabilir (67).

Ventrikiiler tagikardi saptanan Fallot Tetralojisi hastalarinda en etkin tedavi yontemi altta
yatan hemodinamik sorunlarin diizeltilmesine yonelik girisimlerdir. Ciddi pulmoner
yetersizligi olan hastalarda pulmoner kapak replasmani sonrasinda QRS siiresinin kisaldigi
gosterilmistir(68). Tedavide ventrikiiler tasikardi gelistirmeyen ektopik ventrikiiler atimlarin
ani 6lim i¢in risk olusturmadigr ve farmakolojik tedavi gerektirmedigi unutulmamalidir.
Ayrica kullanilan ilaglarin proaritmik etkilerine dikkat etmek gerekir. Cerrahiye uygun
olmayan hastalarda intrakardiyak defibrilatér implantasyonu diisiiniilmelidir. Radyofrekans
katater ablasyon ve kriyoablasyon da diger alternatif tedavilerdir (69).

Atriyal Aritmiler: Transatriyal-transpulmoner yaklasim ve miyokard koruyucu yontemlerin
yaygin kullanimi ventrikiiler aritmi sikligin1 azaltirken atriyal aritmi sikliginda azalma
gozlenmemistir ve hastalarin yaklagik %34’tinde atriyal flatter ve fibrilasyon
gelisebilmektedir (5). Opere Fallot Tetraloji’li hastalarda ventrikiiler ektopik atimlarla ilgili
daha ¢ok calisma yapilmis olsa da atrial aritmiler de 6nemli bir morbidite nedenidir, hastalar
siklikla garpinti, bayginlik hissi tariflerler. Semptomatik atriyal aritmilerde kardioversiyon
ve antiaritmik tedaviler kullanilabilir. Atriyal aritmilerde sinus bradikardilerine gére 2 kat
daha fazla pacemaker ihtiyact goriilmektedir (70). Atriyumlardaki kaniilasyon bolgeleri,
transatriyal yaklasim, dilate atriyumlar atriyal tasikardiler i¢in substrat olustururlar. Sol
ventrikiil fonksiyon bozuklugu, pulmoner yetersizlik ve trikiispid yetersizligi, operasyon
yas1 ve palyatif girisimlerden tam diizeltme ameliyatina kadar gegen siirenin uzun olmasi
atriyal aritmi sikligini artirmaktadir (67,68).

AV Bloklar: Opere Fallot Tetraloji’li hastalarda erken donemde 2. ve 3.derece AV bloklar
goriilebildigi gibi ge¢ donemde de %3-4 oraninda goriilebilmektedir. 3.derece AV blok ¢ogu
zaman perimembrandz VSD’si olan Fallot Tetralojisi hastalarinda goriilmektedir. Tedavide

pacemaker implantasyonu gerekmektedir (69).

Hemodinamik Bozukluklar:

Pulmoner Yetersizlik: Opere Fallot Tetralojisi hastalarinin hemen hemen hepsinde hafif
veya orta derecede pulmoner regiirjitasyon goriliir. Postoperatif ilk dekadlarda iyi tolere
edilirken orta yaslarda pulmoner regiirjitasyon en sik goériilen hemodinamik sorun olup,
progresif sag ventrikul disfonksiyonu, ventrikiiler—atriyal tasikardi ve ani 6liime neden

olabilmektedir. Pulmoner regiirjitasyonu degerlendirmek i¢in gesitli parametreler kullanilir;



semptomlarin olup olmamasi, sag ventrikiil dilatasyonu, sag ventrikiil disfonksiyonu ve
egzersiz kapasitesinde azalma oOnemli PY disiindiiriir. Non-invaziv bir teknik olarak
kardiyak MR da sag ventrikiil fonksiyonlarmi1 ve pulmoner regiirjitasyon derecesini
gostermekte yararlidir.

Pulmoner regiirjitasyonun patofizyolojisinden bahsedersek; pulmoner ile aort regiirjitasyonu
arasindaki en dnemli fark pulmoner damar yatag: sistemik damar yatagina gore daha diigiik
rezistansl ve kalbe daha yakindir. Bu durumun 6nemi sudur, her sag ventrikiil atiminda kan
rezistan yapisiyla pulmoner venlerden pulmoner Kkapillere dogru ilerler. Pulmoner
kapillerler, PR igin valv benzeri etki yaratirlar. PR sonug¢ olarak artmis pulmoner arter
basinci, periferik pulmoner arterlerde stenoz sonucu gelisir(71).

PY’li hastalarda EKG’de QRS uzamasi ve sag dal blogu RV yiiklenmesinin gostergesidir.
Telekardiyografi’de pulmoner vaskiiler gélgelerde artis, ana pulmoner arterde genisleme
goriilir. PR ve RVOT obstriiksiyonunun derecesi ekokardiyografik olarak degerlendirilir.
Doku Doppler ile pulmoner arterlerdeki regiirjitan akim fraksiyonu o6lgiilebilir (71).
Kardiyak MR ile PY’si olan hastalarin diizenli izlenmesi i¢in oldukga yararlidir. Pulmoner
kapaktaki sistolik ve diastolik akim, pulmoner regiirjitasyon fraksiyonu CMR ile sensitif bir
sekilde Olgiilebilir (72). Kardiyopulmoner egzersiz testleri de (KPET) pulmoner
reglirjitasyon  ve sag  ventrikiil  disfonksiyonundan  etkilenir ve  hastalarin
degerlendirilmesinde etkili bir yontemdir.

Pulmoner yetersizligi olan hastalarin tedavisinde sag kalp yetmezligi bulgularini azaltmak
icin ACE inhibitorleri kullanilabilir. Ama esas tedavi pulmoner valv replasmanidir (PVR).
Diizeltilmis Fallot Tetralojisi olgularinin %]15’i ileri donemde PVR operasyonuna
gereksinim gosterir (73). PVR’nin postoperatif erken donem mortalitesi %1-4 ve 10 yillik
hayatta kalma oran1 %85-90’dir (74). PVR’nin uygun zamanda yapilmasi sag ventrikiil
fonksiyonlarini korur, hayat kalitesini artirir, aritmi oranini azaltir. PVR’nin gecikmesi geri
dontigiimsiiz RV disfonksiyonuna ve klinik semptomlara neden olur (yeni gelisen trikuspit
iflirimi, artmis kardiyotorasik oran, QRS genisligi, EKO ve CMR’da saptanan RV
genisligi). Amerikan Kalp Dernegi’nin (AHA) 2008’de yayimlanan son kilavuzlart PVR i¢in
ciddi pulmoner regurjitasyon ve azalmis egzersiz kapasitesini Klas 1; ciddi pulmoner
regurjitasyon ve orta-ciddi sag ventrikiil dilatasyonunu Klas 2A endikasyon olarak
belirlemistir (75). Avrupa Kardiyoloji Birligi’de (ESC) 2010 yilinda hemen hemen ayni
tanimlamay1 yapmis fakat sag ventrikiil diyastol sonu hacmi RVEDYV ig¢in “cut-off” degerini

160 ml/m? olarak belirlemis ve orta-ciddi sag ventrikiil dilatasyonu tanimindaki belirsizligi



ortadan kaldirmistir(76). Kanada Kardiyovaskiiler Toplulugu ise 2009 yilinda sag ventrikiil
dilatasyonu ig¢in iist sinir1 170 ml olarak belirlemistir (77).

Sag Ventrikiil Ctkim Yolu Obstriiksiyonu: Fallot Tetraloji’li hastalarda operasyon sonrasi
rezidiiel pulmoner stenozlar olabilecegi gibi, sag ventrikiil ¢ikis yoluna yerlestirilen yama ve
kondiiitlerde daralma, periferik pulmoner arterlerde darliklar s6zkonusu olabilir. Daha 6nce
gecirilmis aortopulmoner santlar da daralmaya neden olabilir. Sag ventrikiil sistolik
basincinin 60 mmHg’nin istiinde oldugu hastalarda ve o6zellikle pulmoner yetersizlikle
birlikte ise darliklarin giderilmesine yonelik girisim planlanmalidir (78).

Aort Kokii Dilatasyonu: Calismalar gostermistir ki Fallot Tetralojisi onarimi sonrasi
hastalarin %15’inde aort kokii dilatasyonu gelismektedir. Fallot Tetralojisi hastalarinda
erkek cinsiyetli olmak, pulmoner atrezi ve sag aortik ark, palyasyonun iizerinden ¢ok zaman
gecmis olmasi progresif aort kok dilatasyonunu artirict faktdrlerdir. ilerleyici RVOT
obstriiksiyonu, VSD’deki sagdan sola sant1 artirarak aort kokiinde hacim yiiklenmesine yol
acarak aort kok dilatasyonuna katkida bulunur. Ek olarak palyatif arteriyel santlar soldan
saga sant aort kokiinde anlamli bir yiikklenme yaparak aort kokiinii genisletir (79). Aort
dilatasyonunu 6nlemeye yonelik olarak beta bloker uygulanmasinin yarari tartismalidir. Aort
kokiinlin 55 mm’nin iizerine ¢iktig1 ya da progresif dilatasyon ve 6nemli aort yetersizligi
saptanan hastalarda cerrahi girisim onerilmektedir (80).

Sag Ventrikiil Fonksiyon Bozukluklari: Fallot Tetralojisi onarimi sonrasinda RV
fonksiyonlarinin bozulmasiyla ilgili birgok ¢alisma bildirilmistir. Rezidiiel pulmoner
yetersizlik, egzersiz intoleransi, malign ventrikiiler aritmiler uzun donem sag ventrikiil
fonksiyon bozukluklarinin gostergesidir. Operatif teknikler ve miyokardial koruma son
yillarda daha ¢ok gelistigi ve postoperatif hastalarin yasam siireleri arttig1 igin sag ventrikiil
fonksiyonlarinin ileri donem izlemi 6nemli hale gelmistir. Opere Fallot Tetraloji’li hastalarin
ge¢ donem izleminde sag ventrikill fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde doku Doppler
ekokardiyografiden yararlanilabilir. Doku Doppler ile diger miyokardiyal hizlar ve TAPSE
degerleri normal bulunsa da sag ventrikiill miyokardiyal performans indeksi (MPI)
bulunabilir (73). Ekokardiyografik olarak sag ventrikiil hacmi degerlendirilmelidir. Sag
ventrikiil hacminin 150 ml’nin iizerine ¢ikmasi yiiksek risk gostergesidir (81). Fakat sag
ventrikiilin anatomik yapisi ve opere FT’li hastalarda parasternal pencerenin daralmasi
EKO ile sag ventrikiiliin degerlendirilmesini zorlastirmaktadir.

Kardiak MR da o&zellikle ileri donem postoperatif hastalarda sag ventrikiil yetmezligi
hakkinda 6nemli bilgi verir. Ayrica CMR ile damar akimlar1 ve miyokardial fonksiyonlar

hakkinda da fikir edinmemizi saglar. Opere FT hastalarina seri ¢ekilen CMR 06zellikle sag



ventrikiil voliim ve kitlesini, fonksiyonunu ayrica pulmoner regiirjitasyon ve trikuspit
regurjitasyon derecesini belirler (82). Yapilan ¢alismalarda CMR ile hem sag ventrikiil hem
de sol ventrikiilde fibrozis ve enfarkt alanlar1 bulunmus ve bunlarin klinik kétii prognostik
parametrelerle iligkisini gosterilmistir (83).

Sag ventrikiil yetersizliginin pulmoner anulustaki insizyon skarlar1 ve patch kullanimina
bagli oldugu ileri siiriilmektedir (78).

Sol Ventrikiil Fonksiyonlarinda Bozulma: Ileri dénem postoperatif Fallot Tetralojisi
hastalarinda sol ventrikiil disfonksiyonunun mekanizmasi agiklanamamistir. Kronik hipoksi,
uzun operasyon siiregleri, koroner arterlerin hasar gérmesi sol ventrikiilde fonksiyon
bozukluguna yol agabilir. RVH ve sag ventrikiiliin yetersizligi de sol ventrikiil yetersizligine

neden olabilir (78).

2.2 Kardiyopulmoner Egzersiz Testleri

Kardiyopulmoner egzersiz testleri kalp hastaliklarinin tam1 ve izleminde yararli bir
yontemdir. Egzersiz kapasitesinin, egzersize verilen fizyolojik yanitin degerlendirilmesi,
yagsam kalitesinin belirlenmesi, prognoz hakkinda fikir edinilmesi ve istirahat sirasinda
gozlenemeyen ve eforla ortaya ¢ikan hastalik bulgularinin taninmasi bu testle miimkiin olur
(84). Cocuklar ve biiyiiklerde kullanilan egzersiz testleri bisiklet ve treadmill ile yapilan
ergometre calismalarimi i¢ermektedir. Bazi durumlarda farmakolojik stress testleri de
uygulanabilir (85).

Viicudun enerji kaynaklar1 ATP, aneorobik glikolitik sistem ve oksidatif sistemdir.
Egzersizin ilk 15 saniyesinde ATP kullanilir, Sonrasinda ise anaerobik glikoliz ile glukoz ve
glukojen piriivik asit ve laktik asite ¢evrilir. Bir mol glikojen i¢in 3 mol ATP; 1 mol glukoz
icin 2 mol ATP iiretilir. Bu sistem egzersizin 15. saniyesinden 2. dakikasina kadar kullanilir.
Bu sirada olusan laktik asit hiicre Ph’in1 7.1°den 6.7°ye kadar diisiiriir. Laktik asidoz
anaerobik glikolizin en 6nemli sonlandiricisidir.

Oksidatif enerji sistemi bu 3 yolaktan en énemli ve kompleks olanidir. Ugiincii dakikadan
sonra kaslarda enerji olusumunu saglar. Oksidatif tiretim mitokondride gergeklesir. Bir mol
glikozdan 38 mol ATP iiretilir. Bu sistem aerobik enerji iiretim sistemidir. Biitiin bu
sistemler sayesinde dakikada kullanilan O;miktar1 (VO2) ile egzersiz ve dinlenme sirasinda
harcanan enerji bulunur.

V02: Q X A-V farki(arterio-vendz 02 farki)

Q (kalp debisi) : Kalp Hizt x Attm Hacmi (HR x SV)



Goriildigi gibi VO2; kalp hizi, attm hacmi ve A-V 0 farki ile sinirlandirilmaktadir. Atim
hacmi, kalp biiyiikliigi ve total kan hacmine bagimlidir. Cocuk ve adolesanlarda V02 max
I1t/dk olarak ifade edilmekte, hasta biiylidiikce plato degeri yilikselmektedir. Kizlarda 13-
151t/dk; erkeklerde 17-19 It/dk en yiiksek degerdir. Treadmill testlerinde bisiklet
ergometrelerine gére V02 max %10 daha yiiksek bulunur.

VO02’nin yaninda VCO2 de egzersiz testlerinde kullanilir. VCO2, egzersiz sirasinda salinan
karbondioksit miktarmi gosterir. VC02/VV02 oran1 RER degerini (respiratuar exchange ratio)
verir. RER, RQ ile hemen hemen ayni degerleri verir. RER, AC diizeyinde gaz degisimini
belirtirken, RQ doku diizeyinde 02 degisimini gosterir. RER orani verilen substrat ile
orantilidir. Elde edilen degerler yag metabolizmasi igin 0,7 ile karbonhidrat metabolizmasi
icin 1,0 ile carpilir.

Laktat esigi, egzersiz sonucu kaslarda biriken laktik asitin artitk viicut tarafindan
atilamadigive birikmeye basladigi noktadir. Laktat esigi VO2max) ile birlikte aerobik
kapasite Ol¢limii i¢in kullanilir. Sedanter eriskinlerde laktat esigi VO2max)’mm %60°1
kadardir. Atletlerde ise V02 (max) ‘in %80-90°1 laktat esigidir.

Eozersize Kardivovaskiiler Yanit

Dolagim sisteminin egzesize verdigi yanit karmagiktir. Egzersiz sirasinda metabolizma
hizlanir, 02 alimi ve CO2 tiikketimi artar. Egzersiz sirasinda kardiyovaskiiler ve pulmoner
sistem birbirinden ayrilmaz bir biitiindiir. Pulmoner sistem gaz degisimini saglarken,
dolagim sistemi nutrientleri tagir. V02 iki faktore bagimlidir:

1) 02 dagilimi

2) 02’nin dokular tarafindan kullanimi.

Arterio-venoz 02 farki ise doku diizeyinde 02 kullanimini gosterir.

Klasik Fick Formiilii:NN02: Kalp Hizi *Sistemik Vaskiiler Direnc*A-V Qofark

Bu formiil hem istirahat hem de egzersiz sirasinda gegerlidir. lyi bir sporcuda kalp debisi
(Qs) dinlenim sirasinda 5-6 1t/dk ‘dan 35-40 1t/dk kadar ¢ikabilir. Hem kalp hiz1 hem atim
hacmi egzersizle artar. Kalp hiz1 egzersizle lineer olarak artar. Atim hacmi ise V02 (max)’in
%40-60’1na kadar artar, daha sonra plato ¢izer. Sonug olarak egzersizle artan kalp debisinin

asil nedeni artan kalp atim1 hizidir, atim hacmi degildir.



Atim hacmi ventrikiiliin end-diyastolik hacmi ile end-sistolik hacmi arasindaki farkdan
olusur. Diyastol sonu hacmi kalp hiz1 ile birebir ilgilidir, sdyle ki artan kalp hiziyla diyastol
stiresi kisalir, ventrikiiler dolum zamani kisalir ve komplians azalir. Sistol sonu hacmi ise
kontraktilite ve ard yiik ile birebir ilgilidir. Egzersiz sirasinda sempatik sistem aktive olur
kontraktilite ve sistemik vendz doniig artar. Burada Frank Starling yasasi devreye girer,
Artmis vendz doniis 3 faktore baglidir.

1-Ventilasyondaki artis

2-Sempatik etki

3-Aktif kaslarin pompa etkisi

Bu kardiyovaskiiler etkiler ¢ocuklarda farklilik gosterir. Cocuklar V02’deki artigi artan
metabolik hizla, kalp debisi ve A-V 02 farkindaki artisla saglarlar. Kalp boyutu eriskinlere
gore daha kiiciik, total kan hacmi daha azdir. Istirahatte diisiik olan sistemik vaskiiler direng
egzersiz sirasinda en az eriskinlerdeki kadar artar. Cocuklar egzersiz sirasinda kalp hizini
daha yiiksek noktalara ¢ikarip kalp debisini maksimuma ¢ikarabilirler.

KTA (max):220-yas (cocuklarda 195-215)

Yasla birlikte artan atim hacmi artan viicut kitlesi ve total kan hacmine baglidir. Treadmill
ve bisiklet ergometresi ile yapilan testlerde kiz ve erkek cocuklar hemen hemen aymi
maksimumkalp hizina ulasirlar. Cocuklarda diisiik olan kalp debisini kompanse etmek igin
viicuttaki oksijen dagilimi artirilir, bu da arteriovendz 02 farkini artirir.

Ozetlersek, cocuklarda egzersize verilen kardiyovaskiiler yamit eriskinlerden farklidir.
Cocuklarda daha diisiik arteriyel basing ve kardiyak debi vardir. Cocuklarda kalp hizi daha
fazla artar, A-VO0: fark: daha fazladur.

METs degeri, metabolik esitlik (metabolic equivalent) birimidir. Fiziksel aktivitede her
birim basina diisen enerji gereksinimidir. Bir METS viicut agirhiginin 1 kilogrami bagina
dakikada kullanilan oksijen miktarini gdsterir Istirahatte 1 METS ortalama 3,5mL/kg/dak O2
almimina esittir. NYHA smiflamasi, en son 1994 yilinda gilincellenmis olup giiglii bir

prognoz gostergesi ve risk belirleyicisi olarak kullanilmaktadir. Siniflama bu sekildedir:

Smif I- Yiksek diizeyde egzersizle semptomlar ortaya cikmaktadir. Hasta >7 MET
gerektiren (0rn: basketbol) aktiviteleri yapabilir.

Swtnif 1I- Orta diizeyde egzersizle semptomlar ortaya ¢ikmaktadir. Hasta < 5 MET gerektiren
aktiviteleri yapabilir.

Simif 1II- Hafif diizeyde egzersizle semptomlar ortaya g¢ikmaktadir. Hasta < 2 MET

gerektiren aktiviteleri yapabilir



Sinif IV- Istirahatta semptomatik Hasta > 2 MET gerektiren aktiviteleri yapamaz NHYA
siiflamasi gili¢lii bir prognoz gostergesi ve risk belirleyicisi olmaktadir. Fonksiyonel sinif

arttik¢a hayatta kalma orani azalmaktadir (86)

Eozersize Respiratuar Yanit

Egzersiz sirasinda artan metabolik hiza bagl olarak akcigerlere daha fazla oksijen alinir ve

daha fazla karbondioksit salinir. Egzersize artmis metabolik yanit VE ile dlgiiliir.

VE: VT(litre*dak )*FB
VE: Ventilasyon sirasinda verilen pulmoner gaz /dak
VT: Tidal volum

BF: Solunum frekansi

Cocuklar erigkinlere gore egzersiz sirasinda daha fazla 0, alirlar. Bu durum 02 i¢in yiiksek
ventilator ekivalani olarak ifade edilir (VE/VOz), bu da ¢ocuklarda daha az ventilasyon
etkinliginin gostergesidir. Azalmis ventilasyon etkinligi egzersizin her asamasinda goriiliir
ve yasla azalir.

Tahmin edecegimiz gibi ¢ocuklar erigkinlere gore daha kiiclik tidal volumlere sahiptirler.
VT/kg ¢ocuklarda eriskinlere gore daha diisiiktiir. Ayn1 VE degerini saglamak i¢in ¢ocuklar
eriskinlere gore daha yiiksek frekansla solumak zorundadirlar. Egzersiz sirasinda ¢ocuklar
daha fazla hiperventilasyon yaptiklari i¢in arteryal CO2 degeri daha disiiktiir. VE degeri
kizlarda pubertede erkek cocuklarda ise erken eriskinlikte maximuma c¢ikar. Egzersiz
sirasinda pik yapan efor sirasinda Olciilen ventilator kapasite max ventilator kapasite
olmadig gibi egzersizi sinirlandiran faktor de degildir.

Artan COgz tiretimi (VCO02) ve alinan 02 miktar1 (V02) alveolar ventilasyonu artirir. (VA)
(V02) max’in %50-70ine ulasana kadar ventilasyon artar. Bu asamada pubertede olan bir
cocukta kalp hiz1 150 civaridir. Oksidasyon yeterince ¢alisamadigi igin gikoliz ile olusan

laktat miktar1 da artar. Laktat ve H+ ,CO> artis1 HCOz te azalmaya neden olur.

H+HC03 = H>,C03=C0,+H-0

Artan CO2 miktar1 periferik kemoreseptorleri uyararak VE’yi artirirlar. VC02/VV02 orant,
RER orani olarak bilinir. Dinlenim sirasinda RERO0.7 ile 0.85 arasinda degisir. Egzersiz
sirasinda RER oran1 1.1 -1.2ye kadar ¢ikar. Cocuklarda glikoliz daha az olur, bu da daha az

laktat ve CO2 olusumuna neden olur.



Gaz degisimi alveollere ve pulmoner kapillerdeki gaz degisimine baglidir.VA/Q orani
ventilasyon perfiizyon orani olarak bilinir. VA/Q orani hi¢bir zaman birebir bagdasmaz, bu
esitsizligin nedeni yer¢ekimine bagli ventilasyon ve kan akiminin birebir uyusmamasidir.
Mesela VA: 4 1t, Q: 5 It

VA/Q: 0,8

Azalmis ventilasyona bagli olarak VA/Q orani 0,8’in altina inebilirken, yetersiz dolasima
bagli 0,8’in ilizerine ¢ikabilir. Yiiksek yogunluklu bir egzersiz ile VA/Q orani 4,8’in {izerine
bile ¢ikabilir. Bu durum alveolar PO2’nin dengelenmesini saglar. Egzersiz sirasinda alveolar
—arteryal PO, farkinda progresif artis olur.

02 kanda serbest 02 (%3) ve hemoglobin bagli 02 (%97) olarak 2 farkli formda taginir. 02
dissosiasyon egrisinde saga dogru kayma dokularda PO artirmak i¢in Hgb’den 02’yi serbest
birakmak anlamma gelir. Artmis CO2 ve 1s1, azalmis Ph saga dogru kaymay1 gergeklestirir.
Bohr etkisi olarak bilinen bu durumda 02, Hgb’den serbest kalirken, H* iyonu da Hgb’ye
geri doner. Egzersiz sirasinda kaslarda Ph diiser, 1s1 artar sonug olarak Hgb’den 02 salinimi
artar. Ayrica kaslarda PO; azaldigi i¢in egzersiz sirasinda 02, Hgb’den kasa dogru yer
degistirir.

Dinlenme sirasinda venéz Hgb’nin %751 sature iken egzersiz sirasinda oran %20’ye diiser.
Serbest C0,, HCOs ile birleserck karbonik asite doniisiir. Karbonik asit ise Hgb ile birleserek
karbamino komplekslere ¢evrilir. Bu sekilde CO0. akcigere tasinir.O2’nin dokulara
birakilmas1 C02’nin akcigere doniisiine baglhidir (Haldane etkisi).

MSS’deki solunum merkezleri medulla, nuc.tractus solitarius, nuc.ambigius’tur. Bu
merkezler kortikal sinir sistemi, periferik ve santral kemoreseptorler, kaslar ve kardiak
sistemden etkilenirler. Periferik kemoreseptorler aortik ark ve aortik bifurkasyodaki
periferik baroreseptérlerin  yanina konumlanmigtir. P02, 60-65’in altina diiserse
kemoreseptorler aktiflenirler. Periferik kemoreseptorler daha ¢ok diisiik Ph ve yiiksek
CO02’den etkilenirler.

Egzersiz sirasinda ikinci fakat daha yavas bir cevap ise kaslardaki 1s1 yanitinin MSS’ye

ulagmasidir. Fakat 1sinin verdigi feedback, Ph ve CO02 ve 02 kadar effektif degildir.

Eqzersiz Testlerinin Kardiyolojik Kullanimlari

EKG ve Ritm: Egzersizle indiiklenen aritmilerin tayininde ve pacemakerlarin etkinligini

saptamada kullanilir.



Miyokard Iskemisi: Egzersize bagimli miyokard iskemisinin tayininde egzersiz tolerans

testlerinin yeri ve 6nemi artmaktadir. Sol taraftaki obstruktif lezyonlar 6rnegin valvar aort
stenozu egzersiz sirasinda subendokardial iskemi yapar. Arteryal switch operasyonu gegiren
hastalar da koroner iskemi agisindan risk altindadir. Kawasaki hastaligi sonras1 miyokardial
perfiizyon defektlerinde, pulmoner arter ¢ikisli sol koroner arter, koroner arter fistiillerinde
de egzersiz tolerans testleri miyokardial iskemiyi gostermek icin kullanilabilir

Egzersizle_Indiiklenen ve Etyolojisi_Bilinmeyen Semptomlarin_Varliginda: Etyolojisi

bilinmeyen fakat egzersizle indiiklenen gdgiis agrilarinda (¢ogunlukla bronkospazm sonucu
olusur), senkop ve egzersiz intoleranslarinda kullanilir.

Kronik Hastaliklarda Egzersiz Kapasitesini _Belirleme: Maligniteler gibi kronik

hastaliklarda kullanilan kimi ilaglarin kardiyotoksik oldugu bilinmektedir (6rn adriamisin).
Bu ilaglarin egzersiz kapasitesine etkileri de 6l¢iilebilmektedir.

Bircok pediatrik egzersiz testinde hastalarin aerobik kapasitesi ol¢iiliir. Bu ylizden biiyiik
kas gruplar1 tizerinde ¢alisilir. En sik kullanilan ergometreler bisiklet ve treadmill
ergometreleridir. Pediatride bisiklet ergometreleri daha yaygin olarak kullanilmaya
baslanmis olsa da halen en sik kullanilan treadmill ergometreleridir. Bisiklet ergometresine
gore avantaji daha biiylik kas gruplarin1 gostererek kardiyovaskuler sistem hakkinda daha iyi
bilgi vermesidir.\VO, ve VO02/kalp hiz1 (Oksijen Pulse) bisiklet ergometresine gére %10 daha
yiiksek bulunur. Pediatrik egzersiz laboratuvarinda Bruce ve Modifiye Bruce protokolii en
sik kullanilir. Bruce protokulunde her 3 dakikada bir egim ve hiz artirilir. Son zamanlarda
bir dakikalik aralarlarla artan hiz ve egimli protokoller popiiler olmustur. Balke protokolii
gibi protokollerde ya hiz sabit kalir gii¢liik dakika basi artar ya da hiz ve giigliikk birlikte
artar. Balke ve Bruce protokolii yas, cinsiyet ve duruma gore modifiye edilebilir. Testler 12-
15 dakikanin altinda olmamalidir.On dakikadan az olan testler diisiik aerobik kapasite

vererek yaniltici olabilirler(87).

2.2.1 Opere Fallot Tetraloji’li Hastalarin Kardiyopulmoner Egzersiz Testi ile
Degerlendirilmesi

Postoperatif FT’li hastalar 2. hatta 3. dekada kadar ¢ogunlukla asemptomatik olmalarina
ragmen daha diisiik egzersiz kapasitesine, maksimum kalp hizina ve Kkalp debisine
sahiptirler. Bu bulgular transanuler patch kullanilan hastalarda daha fazla; cerrahi onarimi
daha erken olan hastalarda daha azdir. Pulmoner regurjitasyonun derecesi ile egzersiz

kapasitesi negatif korelasyon gostermektedir. KPET,PVR i¢in optimal zamani belirler,



ayrica semptomlar hastalar tarafindan dile getirilmeden daha once objektif bir sekilde ortaya
konulur (6).

Preoperatif diisiik pik 02 diizeyleri erken mortalite ile iligkilidir. Erken donemde KPET ile
egzersiz kapasitesi diistikliigli saptanan hastalarin PVR operasyonunun erken donemde
olmasinin mortaliteyi anlamli sekilde diisiirdiigli gosterilmistir. Gegmis yillarda PVR sadece
cok ciddi RVOT obstriiksiyonu ya da ¢ok ciddi pulmoner yetersizlik(egzersiz intoleransi,
aritmi, arrest ile giden ) durumlarinda uygulanmaktaydi. Son yillarda PVR, diger klinik
semptomlar olusmasa bile KPET de diisiik V02 saptanmasi durumunda da uygulanmaktadir.
2005 yilindan bu yana kardiyak MR ve KPET bilgileri birlestirilerek PVR i¢in endikasyon
belirlenmektedir (6).

Egzersize hem pulmoner sistem hem kardiyovaskiiler sistem katildigi i¢in kullanilan 0
miktar1 (V0.) ile harcanan enerji bulunur. VO2; opere biiyiik arter transpozisyonu, pulmoner
hipertansiyon, konjestif kalp yetmezligi, Fontan operasyonu, opere Fallot Tetralojisi
hastalarinda morbidite ve mortalitenin en Onemli belirleyicilerinden biridir. VE/VCO0:
(ventilator efficiency) de opere Fallot Tetralojisi hastalarinda giicli bir mortalite
belirleyicisidir (88). Inuzuka ve arkadaslar1 (89) tarafindan literatiire eklenen son giincel
caligmada, konjenital kalp hastaligi olan eriskinlerde Max V02 degerinin 5 yillik yasam
beklentisi hakkinda tahminde bulunmamizi sagladigi belirlenmistir. Ayrica bu c¢aligmada
VE/VCO2 ve maksimum kalp hizinin orta dénem prognoz hakkinda fikir verdigi
goriilmiigtiir. RER degerleri, eforun en uygun ve gergekei bir sekilde degerlendirilmesini
saglar ve RER<1,0 ise submaksimal kardiyak eforun varligin1 gosterir (89).

24 saatlik rutin EKG ile ventrikiiler aritimilerin %42 ‘si saptanabilir (69). Egzersiz
caligmalar1 ayrica dinlenme sirasinda belirlenemeyen egzersizle indiiklenen kardiyak
aritmileri de ortaya ¢ikarir.

Bilgilerimiz cerrahi PVR operasyonunun mortalitesinin diigiik oldugu yoniindedir. Opere FT
hastalarinda PVR sonras1 ilk 5 yil sagkalim %92, 10 yil i¢inse %86 iken erken dénem
mortalite %4’lin altindadir(90).

2.3 24 Saatlik Holter Monitorizasyonu

Kardiyolojik hastaliklarda tek bir EKG ile aritmi siirecini yakalayacak kadar sansh degilsek,
uzun donem ritm kayitlart alternatif bir teknikdir. Bu tekniklerden en yaygin kullanilan1 da
gogiis iizerindeki elektrotlardan 24 saat siirekli ritm kaydi alan ‘Holter’ cihazidir. Modern

Holter cihazlar1 kalem pille ¢alisip, dijital bir dosyaya bilgileri kaydederler. Kayitlar daha



sonra yiiksek hizli analiz sistemine teknisyen tarafindan aktarilir ve basili olarak da aritmiler
belirlenir. Holter monitdrizasyonunda minimum, maksimum, ortalama kalp hizlar1 saptanir.
Ayrica rutin EKG’ de goriilemeyen kalp hizinin variabilitesi; supraventrikiiler ve ventrikiiler

ektopik atimlar da belirlenebilir (91).

2.3.1 Opere Fallot Tetraloji’li Hastalarin 24 Saatlik Ritm Holteri ile
Degerlendirilmesi

Opere FT’li hastalarda 24 saat ritm Holter monit6rizasyonu, ani oliim riskini artiran
aritmilerin asemptomatik hastalarda bile saptanabilmesi i¢in en basit ve uygulanmasi kolay
yontemlerden biridir. FT’li hastalarda postoperatif donemde izole ventrikiiler erken atimlar
24 saat ritm Holter monitorizasyonunda siklikla rastlanilir (92). Fakat ventrikiiler erken
atimlar ve siireksiz ventrikiiler tasikardi ataklar1 nadiren hayati tehdit eden aritmilerin
onciisi olurlar (93).

FT postoperatif donemde ventrikiiler aritmi ve tagikardiler, artmis sag ventrikiil voliim yiikii
ve fibrozise bagli olarak gelismektedir. AV bloklar da bu hastalarda siklikla
goriilebilmektedir. Ventrikiiler aritmiler daha geg¢ yasta opere olan ¢ocuklarda daha fazla
goriilmektedir. Fallot Tetralojisi hastalarinda postoperatif donemde 24 saat ritm Holter ile
siniis bradikardisi, erken atrial atimlar, supraventrikiiler tagikardi, AV blok gibi aritmiler de
belirlenebilmektedir (94).

Calismamizda klinigimizde izlenen opere Fallot Tetraloji’li hastalarda egzersiz kapasitesinin
degerlendirilmesi, rutin EKG ile saptanamayan orta ve uzun donemde olusabilecek
aritmilerin 24 saatlik Holter EKG ve KPET ile ortaya ¢ikarilmasi amaglanmistir. Ayrica
V02(%), V02 (max), VE/NVCO0;, VE/NV0;, RER(Respiratuar degisim orani1) degerleri
belirlenerek bunlarin klinik ve ekokardiyografik bulgularla iligkisinin ortaya konmasi

amagclanmustir.



3. GEREC ve YONTEM

Calisma prospektif olarak tasarlandi. Bu calisma protokolii Marmara Universitesi Tip
Fakiiltesi Etik Kurulu’na sunuldu, ¢alismaya 09.2016.216 protokol numarasi ile 01.04.2016
tarthinde onay alind.

Calismaya alinmadan Once tiim hastalar ve aileleri ¢alisma hakkinda ayrintili olarak

bilgilendirildi ve onam formu imzalatild.

3.1. Calisma Grubu

Calisma grubu belirlenen Ekim 2015-Haziran 2016 tarih araliginda Marmara Universitesi
Tip Fakiiltesi Pendik Egitim ve Arastirma Hastanesi'nde Cocuk Kardiyoloji Polikliniginde
izlenen Fallot Tetralojisi nedeniyle opere olmus halen izlemde olan, reoperasyon
gecirmemis ya da transkateter girisim uygulanmamis 6-20 yas arasi hastalar dahil edildi.
Retrospektif dosya taramasinda 1997’den bu yana c¢ocuk kardiyoloji polikliniginde
izlenmekte olan hastalardan 14 tanesine ulasilabildi. Hastalarin testlerin yapilacagi donemde
kronik, akut inflamatuar ve enfeksiyoz hastalik ya da malignitesinin olmamasi Kriterler
arasinda yer aldi. Cesitli nedenlerle (saglam ¢ocuk muayenesi, okul i¢in veya spor etkinligi
icin rapor alma vs.) polikliniklere bagvuran ve bilinen herhangi bir kronik, inflamatuar
ve/veya enfeksiyoz hastalik ya da malignitesi olmayan ayrica pulmoner ve kalp hastalig

olmayan 6-20 yas arasindaki 9 saglikl1 birey kontrol grubu olarak ¢alismaya dahil edildi.

3.2. Hari¢ Tutulma Kriterleri

Akut/kronik, inflamatuar ve/veya enfeksiydz hastaligt ya da malignitesi olan hastalar ve
kontrol grubu igin ek kardiyolojik ve pulmoner hastaligi olan bireyler c¢alismaya dahil
edilmedi.

3.3. Arastirmadan Cikartilma Kriterleri

Hasta yakinlarinin rizasinin olmayist yahut ¢calismaya katilmaktan vazgegmesi durumunda
ya da ge¢ donemde reoperasyon geciren hastalar ¢alismadan ¢ikarildu.

Calismaya alinan hastalar cerrahi sonrasi izlemleri Marmara Universitesi Pendik EAH
Cocuk Kardiyoloji polikliniginde yapilan hastalar arasindan segildi. Tiim hastalar ¢alisma
amaci ile kontrole g¢agirilarak hastalarin dosyalarindan dogum tarihi, operasyon yasi,

operasyon teknigi, izlem siiresi kaydedildi, fizik muayeneleri yapildi, 12 derivasyonlu yiizey



EKG, telekardiyografi, ekokardiyografik inceleme, 24 saatlik ritm Holter ve KPET
uygulandi.

Hasta ve kontrol grubunun giincel yaslari, cinsiyetleri, boy, viicut agirligr 6lctimleri
yapildi, viicut kitle indeksleri[(kg)/ boy(m)?] formiilii kullanilarak, BMI ve BMI z-skoru
degerleri Tiirk ¢ocuklari i¢in Neyzi ve ark.’nin verilerine gore hesaplandi (95, 96).

Bir ¢ocuk kardiyoloji uzmani tarafindan her hastanin, kalp hizi, kan basmci 6l¢iimleri
yapilarak, fizik muayenede iiflirlim olup olmadig1 varsa siddeti ve karakteri not edildi, diger
fizik muayene bulgularinda 6zellik varsa belirlendi ve New York Kalp Birligi Fonksiyonel
Smiflamasimma gore semptomatik siniflama yapildi. Hastalarin hemogram ve Pro-BNP
degerleri de kaydedildi.

Her hastaya ait -elektrokardiyogram 25 mm/sn hizda ¢ekildi ve elde edilen
elektrokardiyogramlarda kalp hizi, bazal ritm, QRS aksi, P ve R dalgasi siiresi ve amplitiidii,
PR intervali, QRS siiresi, QTc intervali belirlendi (Hewlett Packard pagewriter, model M
1702-69502, USA). QTc siiresi Bazzett formiiliiyle hesaplandi.

Telekardiyogram’da KTO hesaplandi ve pulmoner vaskiiler golgelerin yogunlugu belirlendi.

3.4. Transtorasik Ekokardiyografi

Ekokardiyografi tek uygulayici tarafindan Philips Medical Systems 1E-33 (Bothell, USA)
ckokardiyografi cihazi ve 5 MHz sektor prob kullanilarak yapildi. Ekokardiyografik
incelemeler ‘American Society of Echocardiography’ Derneginin Onerdigi standart
gorlintiileme teknikleri kullanilarak gergeklestirildi. Ekokardiyografik ol¢timler her hasta
icin tcer kez yapildi ve istatistik analiz igin ortalama degerler kullanildi. Ekokardiyografik
calismalarda M-Mod ekokardiyografi, iki boyutlu ekokardiyografi, Doppler (renkli Doppler,
Pulsed Wave (PW), devamli akim (CW) Doppleri, Doku Doppler) ekokardiyografi
teknikleri kullanildu.

M-Mod Ekokardiyografi ile;

Parastenal uzun eksen pencereden sol ventrikiil end sistolik ¢ap1 ( LVEDs), sol ventrikiil end
diastolik ¢ap1 (LVEDd), IVSD (interventrikiiler septum kalinligi), LVPWD (sol ventrikiil
arka duvar kalinligr) dlgildii.

Kisalma fraksiyonu; M-Mod ile dlgiilen sol ventrikiil end sistolik ve end diastolik ¢aplar
kullanilarak (LVEDd — LVEDs)/ LVEDd formiilii kullanilarak hesaplandi.

Trikiispit kapagin aniiler planda sistolik yer degistirmesi (TAPSE), M-Mod ekokardiyografi

ile kiirsor trikiispit kapagin lateral aniiliisiinden gegirilerek dlciildii.



2D Ekokardiyografi ile;

Kapak morfolojileri ve fonksiyonlari arastirildi. Sag ventrikiilii degerlendirmek igin gerekli
goriintiiler apikal dort bosluk, modifiye apikal 4 bosluk, sol parasternal uzun ve kisa eksen,
subkostal pencerelerden alindi. RVOT c¢api, parasternal kisa eksende, pulmoner kapak
proksimalinden 6l¢iildi.

RVFAC: (Sag ventrikiil fraksiyonel alan degisimi): RVFAC, end-diastol ve end-sistoldeki
RV alan degisimini yiizde olarak ifade eder. (normal degeri:%35 civarindadir)

RVFAC (%) : RVEDA-RVESA/RVEDA*100 formiilii ile hesaplanip ¢alismamiza dahil
edildi.

Doppler Ekokardiyografi ile;

Pulsed Doppler Ekokardiyografi ile; Mitral E, Mitral A, Mitral E/A, izovolumetrik
kontraksiyon zamani, izovolumetrik rolaksasyon zamani ol¢iildii.

Devamli akim (CW) Doppler Ekokardiyografi ile;

Trikiispit anulusundaki regurjitan jetin devamli akim Doppler ile Slglimii yapilarak sag
ventrikiil sistolik basinci tahmin edildi. Pulmoner arter basinci (PAB) oOlgiimii trikiispit
yetersizligi (TY) pik akim hiz1 (V) lizerinden Bernoulli denklemi ile hesaplandi (PAB: Sag
ventrikiil sistolik basinc1 = 4V2 + Sag atriyum basinci).

Doku Doppler Ekokardiyografi ile;

Miyokardiyal performans indeksi (Tei indeksi) MPI = (ICT + IRT) / ET formulii ile
hesaplandi. Ayrica bu yontemle apikal dort bosluk goriintiide lateral mitral ya da lateral
trikiispit anulusta erken diyastolik (E dalgasi1), ge¢ diyastolik (A dalgas1) ve sistolik (S
dalgasi) dalgalar elde edildi.

3.5.Kardiyopulmoner Egzersiz Testi (KPET)

Spor fizyolojisi BD ile ortak yaptigimiz bu ¢aligmada Cortex ML3B KPETcihazi kullanilmig
olup Modifiye Bruce protokolii ile hasta ve kontrol grubu degerlendirildi. Protokole gore 5
dakikalik dinlenme periodunu takiben Treadmill ile kosma testi Modifiye Bruce protokoliine
uygun olarak yapildi, test esnasinda egim sabit kalarak, hiz her 3 dakikada 3.6 km/h hiz
artirlldi. On bes dakikalik protokol tamamlandiinda, hasta artik kosamayacak kadar
yoruldugunu ifade ettiginde ya da sonlandirma kriterlerinden herhangi birisi ortaya ¢ikana
kadar siirdiiriildii. Sonlandirma Kriterleri; senkop, gogiis agrisi, sersemlik, bas agrisi, ciddi

dispne, ciddi aritmi, AV bloklar, 3mm iizerinde ST depresyonu, egzersiz sirasinda Slgiilen



sistolik kan basincinin 250 mmHg’ nin iizerine ¢ikmasi olarak kabul edildi. Test sirasinda 12
derivasyonlu EKG ile hastanin egzersizle indiiklenen aritmileri olup olmadigi arastirildi.
Egzersiz testi sirasinda respiratuar gaz degisim analizori ile; V02(Max): (Maximum Aerobik
Kapasite) Artan yiik egzersizinde maksimum efor sarf eden kiside kaydedilen en yiiksek
VO2, VO2 (%), VE/VO,, VE/VCO2(VAT), VE (Max), RER: (Respiratuar Exchange Ratio-
Respiratuar Degisim Orani) V02/VVCO02, maksimum solunum frekansi (BF) olgiildii. Ulagilan
maksimum kalp atim hizi, yasa gére maximum egzersizde olugmasi gereken KTA’nin
yiizdesi hesaplandi. Stroke volume (atim volumu); VO2(Max) degerininin KTA’ya
boliinmesi ile indirekt olarak hesaplandi.

Ayrica test boyunca brakial arter iizerine yerlestirilen sfingomanometre ile kan basinct her 3
dakikada bir 6l¢iildii. Parmak ucuna baglanan ‘pulse oksimetre’ ile oksijen saturasyonu test

boyunca izlendi.

3.6. 24 saatlik EKG (HOLTER) Kaydi (Holter Monitorii)

Tiim hastalarm ve kontrol grubunun kayitlari Marmara Universitesi Pendik EAH Cocuk
Kardiyoloji Bilim Dali1 Laboratuvari’nin Mobil-O-Graph NG S/N:C16103 Germany cihazi
kullanilarak elde edildi. Tim olgulara poliklinik muayenesi ve EKO’dan sonra ayni giin
icinde 24 saatlik Holter EKG baglandi.

Elde edilen EKG kayitlarinda maksimum kalp hizi, minimum kalp hizi, ortalama kalp hizi,
ventrikiiler ve supraventrikiiler erken atim sayisi, ventrikiil tasikardisi, supraventrikiiler

tasikardi, AV blok ve siniis duraklamasi olup olmadigi kaydedildi.

3.7.Istatistiksel degerlendirme

Verilerin karsilastirilmasinda SPSS (statistical package for social sciences) 17 programi
kullanildi. Sayisal degerlerde ortalama # standart sapma hesaplandi. Gruplar arasi
karsilastirmalarda (hasta-kontrol) Mann-Whitney U testi;(hastal-hasta2-hasta3) tek yonlii
varyans analizi, Kruskal-Wallis testi kullanildi. Nominal degiskenlerin kiyaslanmasinda ki-
kare testi kullanildi. Degiskenler arasi bagmtilarda Pearson katsayisi verildi, p<0,05

istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.



4. BULGULAR

Calismanmiz Marmara Universitesi Pendik EAH Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim
Dal1, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’nda gerceklesti. Caligmaya 1997-2016 yillart arasinda
Marmara Universitesi Pendik EAH, Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk
Kardiyolojisi Poliklinigi’nde izlenen Fallot Tetralojisi nedeni ile ameliyat olmus 14 hasta ve

9 saglikli kontrol alind1.

4.1. Demografik Bulgular

Calismaya alinan 14 hastanin 3’ii kiz (%21.4), 11°1 erkekti (%78.6). Hastalarin yaslar 5,8-
19,4 y1l arasinda degisiyordu ve yas ortalamasi 13,8 yil idi(median 15 yil). Hastalarin viicut
agirhigr ortalamasi 50,1+22,2 kg, boy ortalamasi 152,6+24,1 cm, BMI ortalamasi 20,4+4,8
ve BMI z skoru ortalamasi 0.088+0.088 idi. .

Operasyon teknigi olarak 11 hastaya “total korreksiyon”, 3 hastaya * palyatif shunt+total
korreksiyon” uygulanmisti. Hastalarin operasyon yaslari 6 ay ile 6,3 yil arasinda
degisiyordu ve median 2,14+1,63 yil idi (min: 6 ay, max: 75 ay). Operasyon sonrast izlem
stiresi ortalamasi 11,86+ 4,72 yildi (min: 2,16 max 19,12 yil) . Bir hasta Di George
Sendromu tanisi ile izlenmekteydi. Hastalardan biri ise epileptik ndbet gecirme sikayeti ile
valproik asit kullaniyordu.

Kontrol grubu yaslar1 8-18 yil arasinda degisen, 3 (%33,3) kiz, 6 (%66,7) erkekten
olusuyordu. Yas ortalamasi 14,0+2,87 yil (median 14,0), viicut agirhigr ortalamasi 51,1+21,4
kg, boy ortalamas1 159,0+16,0 cm, BMI ortalamas1 19,5+5,2 ve BMI z skoru ortalamasi -
0,788+1,118 idi.

Hasta ve kontrol grubu arasinda yas, cins, viicut agirligi, boy, BMI, BMI z skorlar1 agisindan
anlaml fark yoktu.

Hasta ve kontrol grubuna ait demografik 6zellikler Tablo1’de gosterilmistir.

4.2. Fizik Muayene Bulgulari

Hastalarin tamami NYHA smiflamasma gore evrel idi. ki hastada (%14.2) iifiiriim
duyulmadi. On hastada (%71.6) sistolik; 2 hastada (%14.2) erken diyastolik tifiirim
duyuldu. Hastalarin ve kontrol grubunun higbirinde venéz dolgunluk, édem, karaciger ve

dalak biiyiikliigli saptanmadi.



Kontrol grubunda higbir ek ses ya da {ifiirim duyulmadi. Hasta ve kontrol gruplarinin
tamaminda femoral nabizlar palpe edilebiliyordu.

Hastalarin istirahat SKB ortalamasi (113,749,9mmHg), kontrol grubunun SKB
ortalamasindan (108,4+9,6 mmHg) yiiksekti. Iki grup arasindaki fark anlamli degildi
(p=0.219).

Hastalarin istirahat DKB ortalamasi (66,2+8.6mmHg), kontrol grubunun DKB ortalamasi
(64,2+7.0 mmHg) saptand. Iki grup arasindaki fark anlamli degildi (p=0.590).

Tiim hastalarin istirahat O, saturasyonlar1 %96’nin iizerindeydi. Hastalarin hi¢ birinde
kardiyak yakinma yoktu.

Pro-BNP degerleri hasta grubunda 126+157.3 pg/mL, kontrol grubunda 27.2+19.6 pg/mL
goriildii. Hasta grubunun Pro-BNP degeri, kontrol grubundan anlamli olarak yiiksekti (p=
0.014).

Hasta grubunun Hgb degerleri ise 13,9+1.3mg/dL, kontrol grubunun degerleri Hgb 13.2+1.2
mg/dL goriildd, iki grup arasinda anlamli fark yoktu ( p= 0.147).



Tablo 1:Hasta ve kontrol grubunun demografik bilgileri, fizik muayene bulgulari

ve laboratuvar degerlerinin karsilastiriimasi

HASTA KONTROL
P degeri

N: 14 N: 9

Ortalama+SD Median Aralik Ortalama+SD Median Aralik
Cinsiyet (erkek:kiz) 9/5 6/3 0.643
Yas (y1l) 13,86+4,44 15 5,8-19,4 14,0+2,87 14 8-18 0.727
Viicut Agirligr (kg) 50,14+22,2 50,5 19,2-103,4 51,1+21,4 42 25,5 -86 0,85
Boy (cm) 152,6+24,1 158 110-183 159+16 161 125-185 | 0,705
BMI (kg/boy?) 20,4+4,8 19,1 15.5-30.8 19,545,2 16,6 16.0- 30.5 | 0,361
BMI z-Skoru -0,088+1,63 -0.125 -2.17 -+1.99 | -0.788+1.118 | -0.880 -2.14- 0.089
Op.Tipi (TK, TK+SH) 10/4
Operasyon Yasi (yil) 2,14+1,63 1,35 | 0,5-6,3
Izlem Siiresi (y1l) 11,86+ 4,72 | 11,5 2,16-19,12
Ufiiriim tipi (yok-sis-dia) | 2/10/2
Istirahat SKB (mmHg) 113.7£9.9 111.0 100-132 108.4+9.6 110.0 95- 121 0.219
Istirahat DKB (mmHg) 66.248.6 65.0 51- 82 64.2+7.0 65.0 52-74 0.590

0.014

Pro-BNP(pg/mL) 126.2+157.3 62.1 11.3-591 27.2+19.6 22.5 5.0- 63
Hgb (mg/dL) 13.9+1.3 13.8 11.3-16.0 13.2+1,2 13.0 11.6-154 | 0.147

4.3.Elektrokardiyografi

Kalp hizi hasta grubunda 79,7+13,2 atim/dakika, kontrol grubunda 80,6+12,7 atim/dakika

bulundu. Hasta grubunun kontrol grubu ile kalp hizlar1 agisindan anlamli fark yoktu

(p=0.824). Hastalarin 7’sinde(%50) sag aks saptandi. Hasta grubunun 1’inde(%7,1) sol aks,

6’sinda (%42.9) normal aks saptandi.




Hastalarin ve kontrol grubunun tamami siniis ritmindeydi. Elektrokardiyografik olarak
Olglilen PR intervali, QTc intervali, V1 ve V2 de ayrica Vs ve Vs de Olgiilen R dalgasi
amplitiidii hasta ve kontrol grubunda benzerdi.

Opere Fallot Tetraloji’li hastalarin 13’tinde (%92,8) sag dal blogu (RBBB) saptandi, bu
nedenle QRS siiresi (141,43+42,582 ms), kontrol grubundan (84,44+16,667 ms) anlamli
olarak daha uzundu (p=0.001).

Dort hastanin (%28,5) QRS siiresi 180 ms’nin iizerinde bulundu. Bu hastalarin tiimiiniin
izlem siiresinin 10 yi1ldan daha fazla oldugu goriildii.

Kontrol grubunda 1 kiside 1.dereceden AV blok ve 1 kiside sag aks saptandi.

Hasta ve kontrol grubuna ait elektrokardiyografi bulgular: Tablo 2°de gosterilmistir.

4.4.Telekardiyografi

Hasta grubunun telekardiyografik incelemesinde kardiyotorasik orani (0,504+0,044) ile,
kontrol grubundan (0,398+0,047 ) daha yiiksekti. iki grup arasindaki fark anlamli idi
(p<0,01).

Hasta ve kontrol grubuna ait telekardiyografik bulgular Tablo 2°de gosterilmistir



Tablo 2:Hasta ve kontrol grubuna ait EKG ve telekardiyografi bulgulari

HASTA KONTROL

N: 14 N: 9 P degeri

Ortalama+SD | Aralk Ortalama+SD | Aralik
Kalp tepe atim 79.7£13.2 60-100 80.6+12.7 62-94 0.824
Aks (normal,sag,sol) | 5/7/2 8/1/0
PR (ms) 152.9+27.9 120- 200 155.6+38.4 120- 220 0.974
QTc 0.401+0.038 0,38- 0.45 0.374+0.035 | 0,32-0,4 0.100
V1V2R(mv) 1.317+0.502 0.4-19 1.500+2.097 | 0,3-1,6 0.109
VsVeR(mv) 1.214+0.424 0,5-1.9 2.756+4.606 | 0,6- 1,5 0.657
QRS (ms) 141.43+42.582 | 120- 200 80.00£16.667 | 80-120 0.001
KTO 0.504:0.044 0,4- 0,51 0.398+0.047 | 0,33- 0,46 0.01

4.5.Ekokardiyografik Bulgular

M-mod ile 6l¢iilen interventrikiiler septum diyastolik kalinlig1 (IVSd), sol ventrikiil diyastol
sonu ¢apt (LVDd), sol ventrikiil sistol sonu ¢ap1 (LVSd), sol ventrikiil arka duvar kalinligi
(LVPWU), kisalma fraksiyonu (KF), ejeksiyon fraksiyonu (EF), sol atrium c¢ap1 (LA)
degerleri agisindan anlamli fark saptanmadi.

M-mod ile Slgiilen trikiispit kapagin aniiler planda sistolik yer degistirmesi (TAPSE) hasta
grubunda 21,96+4,47(mm), kontrol grubunda ise 24,49+5,0 (mm) bulundu. Iki grup arasinda
anlamli fark yoktu (p=0.218).

M-Mod Ekokardiyografi ile 6lgiilen hasta grubunun aort (Ao) ¢ap1 ortalamasi 2.78+0.612
cm ve kontrol grubunun Ao ¢ap ortalamasi 2.204+0.330 cm olarak saptandi. Hasta grubunun
Ao ¢ap1, kontrol grubuna gore anlamli olarak artmisti (p=0.044).

M-Mod Ekokardiyografi ile 6lgiilen hasta grubunun aort (Ao) capi ortalamasi hastalarin

boylarina gore indekslendiginde 1.83+0.10 cm ve kontrol grubunun Ao ¢ap ortalamasi




indekslendiginde 1.37+0.02 cm olarak saptandi. Hasta grubunun indekslenmis Ao capi,
kontrol grubuna gore anlamli olarak artmisti (p=0.05).
Hasta ve kontrol grubuna ait M-Mod Ekokardiyografi sonuglar1 Tablo 3’te gosterilmistir.

Tablo 3:Hasta ve kontrol grubunun M-Mod Ekokardiyografik bulgular

HASTA KONTROL

N:14 N: 9 P degeri

Ortalama+SD Aralik Ortalama+SD Aralik
IVSD (cm) 0.826+0.154 0,56-1,13 0.797+0.112 0,64-0,98 0.569
LVDD(cm) 4.310+0.586 5,27- 3,78 4.380+0.372 5,14-3,93 0.549
LVSD(cm) 2.559+0.744 3,49-0,75 2.741+0.255 3,18-2,1 0.950
LVPWD (cm) 1.013+£0.899 0,49- 3,71 0.700+0.112 0,49-0,75 0.705
KF 38.3+5.4 30-46 37.4433 30-42 0.325
EF (%) 70.0+£7.3 60-79 67.144.5 59-69 0.269
LA (cm) 3.101+£0.712 2,31-4,83 2.798+0.559 1,67-3,52 0.614
TAPSE(mm) 21.96+4.47 16,3-28,8 24.49+5.00 18,8-32 0.218
AO(cm) 2.780+0.612 1,64-3,51 2.204+0.330 1,36-2,45 0.044
AO(cm) (i) 1.83+0.10 1,41-2,66 1.37+0.02 1,08-1,57 0.05

Desendan aorta genisligi hasta ve kontrol grubunda 2D ekokardiyografi ile olgiildi,
aralarinda anlamli fark saptanmadi.

Hasta grubunun pulmoner anulus (PA) ¢ap1 2,264+0,735 cm, kontrol grubunun PA cap1
1,468+0,654 cm idi; hasta grubunun PA g¢api, kontrol grubuna gore anlamli olarak
artmist1(p=0.017).

Hasta grubunun pulmoner anulus (PA) ¢ap1 hastalarin boylarina indekslendiginde 1,25+0,29
cm, kontrol grubunun indekslendiginde PA ¢ap1 1,23+0,12 cm; hasta grubunun PA cap1
kontrol grubuna goére anlamli olarak artmisti(p=0.02).

Hasta grubunun sag ventrikiil diyastolik alan 6l¢iimleri (26,4+7,5 cm?) kontrol grubunun
(17.5+6.1 cm?); hasta grubun sag ventrikiil diyastolik alan 6l¢iimiiniin kontrol grubuna gore

belirgin yiiksek oldugu goriildii (p=0.012).



Hasta grubunun sag ventrikiil diyastolik alan ol¢iimleri BSA’ya gore diizeltildiginde
(20.2+6.83 cm?) ve kontrol grubunun diastolik alan &lgiimleri BSA’ya gore diizeltildiginde
(12.04+3.57 cm?); hasta grubun sag ventrikiil diyastolik alan 6l¢iimiiniin kontrol grubuna
gore belirgin yiiksek oldugu goriildii (p<0.01).

Hasta grubunun sag ventrikiil sistolik alan dl¢iimleri (16,3+7,5cm?), kontrol grubunun ise
(10,2+3,6 cm?) saptandi; hasta grubun sag ventrikiil sistolik alan 6l¢iimiiniin kontrol
grubuna gore belirgin yiiksek oldugu goriildii (p=0.05).

Hasta grubunun sag ventrikiil sistolik alan oOl¢iimleri BSA’ya gore diizeltildiginde
(11,97+5,16 cm?) ve kontrol grubunun sistolik alan 6l¢iimleri BSA’ya gore diizeltildiginde
(7,01£2,38 cm?); hasta grubun sag ventrikiil diyastolik alan 6l¢iimiiniin kontrol grubuna gore
belirgin yiiksek oldugu goriildii (p<0.01).

Hasta grubunun yine iki boyutlu ekokardiyografi ile dl¢iilen sag ventrikiil fraksiyonel alan
degisimi (RVFAC) degerleri (%48,0+£28,5), kontrol grubunda ise (%43,6+7,1) bulundu,
aralarinda anlamli fark yoktu (p=0.975).

Hasta ve kontrol grubu arasinda sag ventrikiil diyastolik hacmi, sistolik hacmi ve sag
ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu (EF), sag ventrikiil ¢ikim yolu (RVOT) sistolik ve diyastolik
caplar1 agisindan anlamli fark saptanmadi.

Hasta ve kontrol grubu arasinda sag ventrikiil diyastolik hacmi, sistolik hacmi BSA’ya;
RVOT diastolik ve sistolik ¢aplari boya gore indekslendigi zaman anlamli fark saptanmadi.
2D Ekokardiyografi ile olgiilen pulmoner arter ¢apt ve pulmoner arter Z skorlar1 hasta ve
kontrol grubunda anlamli fark bulunmadi.

Hasta ve kontrol grubuna ait 2D ekokardiyografi sonuglar1 Tablo 4’te gosterilmistir.



Tablo 4:Hasta ve kontrol grubunun 2D Ekokardiyografik 6l¢iimleri

HASTA KONTROL

N: 14 N: 9 P degeri

Ortalama+SD Aralik Ortalama+SD Aralik
Desc aorta(cm) 1.379+0.205 1,1-1,68 1.674+0.640 1,33-3,29 0.219
RV alan (dia) 26.4+7.5 11,7-36,1 17.5+6.1 11,1-28,1 0.012
RV alan (dia) (i) | 20.2+6.83 11,02-32,5 12.04+3.57 8,4-13,97 <0.01
RV alan (sis) 16.3+£7.5 7-32,6 10.2+3.6 6,2-18 0.05
RV alan (sis)( i) 11.974£5.16 3,44-21,03 7.01£2.38 4,69-13,13 <0.01
FAC (%) 48.0+£28.5 22-57,9 43.6+7.1 36-57 0.975
RVESV ml 33.8+19.7 12-95 29.4+6.1 18-37 0.682
RVESVmI(i) 25.31+14.2 8,73-61,2 20.59+5.37 13,1-32,25 0.38
RVEDVmI 80.5+32.4 40-159 74.9+£24 3 31-103 0.705
RVEDV mil(i) 60.7+28.8 20-116,6 52+17.4 23,66-69,4 0.149
RV EF(%) 58.2+10.8 33-70 62.4+6.1 55-71 0.705
Rvot ¢ap(dia)cm 3.15+0.90 2,16-5,38 2.78+0.30 2,32-3,12 0.469
Rvot ¢ap
) ) 2.12+0.15 1,21-3,81 1.75+0.04 1,43-2,01 0.9
indeks(dia)
Rvot cap(sis)cm 2.43+0.82 1,8-4,32 2.21+0.35 1,73- 2,57 0.801
Rvot ¢ap
] . 1.63£0.41 0,98-3,38 1.39+0.04 1,08-1,69 0.142
indeks(sis)
PA (gap) 1.873+0.302 1,33-2,4 1.891+£0.268 1,8-2,32 0.850
Pulmoner

2.264+0.735 0,96-3,41 1.468+0.654 0,93-2,95 0.017
anulus(cm)
Pulmoner

1.25+0.29 0,98-1,42 1,23+0.12 1,1-2,02 0.02

anulus(cm) (i)




Hasta grubu ile kontrol grubu arasinda Pulse Wave Doppler Ekokardiyografi ile 6lgiilen
mitral E, mitral A, mitral E/A, deselerasyon zamani (DT), izovolumetrik rélaksasyon zamani
(IVRT) degerleri agisindan istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi.

Aort velositesi (Ao vel) hasta grubunda 1,207+0,166 (m/sn); kontrol grubunda 1,438+0,158
(m/sn) dlgiildi. Hasta grubunun Ao velositesi anlamli olarak daha diisiiktii ( p=0.044).
Hasta ve kontrol grubuna ait Pulsed Wave Doppler ekokardiyografi sonuglari Tablo 5’te

gosterilmistir.

Tablo 5:Hasta ve kontrol grubuna ait Pulsed Wave Doppler ekokardiyografik 6lgtimleri

HASTA KONTROL

N: 14 N: 9 P degeri

Ortalama+SD | Aralik Ortalama+SD | Aralik
Mitral E (cm/sn) 1,001+0,149 |0,73-1,27 0,952+0,112 |0,7-1,06 0.394
Mitral A (cm/sn) 0,605+0,110 |0,44-0,80 0,582+0,125 |0,41-0,84 0.570
DT(sn) 132,5+44.6 |56-215 146,6+29,0 |102-197 0.313
IVRT(sn) 65,4+14,4 45-88 61,9+14,0 49- 85 0.612
Ao(cm/sn) 1.207+0.166 |0,92-1,54 1.438+0.158 |1,25-1,71 0.005

Devamli Akim (CW) Doppler ekokardiyografi ile sag ventrikiil sistolik basinci trikiispit
yetersizligi (TY) pik akim hiz1 tizerinden tahmin edildi. Hasta ve kontrol grubu arasinda
anlamli fark saptanmadi. TY’nin maksimum akim hizi 2,1 m/sn ile 3,16 m/sn
(Ort=SD=2,426+0,343 m/sn), arasinda bulundu. TY yoluyla tahmin edilen sag ventrikiil
sistolik basinci (RVP) hasta grubunda 34,57+13,19 mmHg, kontrol grubunda ise 28,44+5,88
mmHg bulundu; iki grup arasindaki fark anlamli degildi(p=0.359).

Hasta ve kontrol grubuna ait devamli akim (CW) Doppler ekokardiyografi sonuglar1 Tablo

6’da gosterilmistir.




Tablo 6:Hasta ve kontrol grubuna ait devamli (CW) Doppler ekokardiyografik dlgtimleri

HASTA KONTROL
N: 14 N: 9 P degeri
Ortalama+SD Aralik Ortalama+SD | Aralik
TY (vel) 2,426+0,343 2-3,16 2,122+0,303 1,78-2,7 0,076
RVP(mmhg) 34,57+13,19 23-60 28,44+588  [18-37 0,359

Doku Doppler Ekokardiyografi (DDE) ile mitral kapak izovolumetrik kontraksiyon zamant
(ICT), Ejeksiyon zamani(ET) agisindan hasta ve kontrol grubu arasinda anlamli fark
goriilmedi. izovolumetrik rélaksasyon zamam (IRT) hasta grubunda 79,4+12,8 ms, kontrol
grubunda 66,4+13,6 ms olgiildii. Hasta grubununun, kontrol grubuna gore IRT degerleri
istatistiksel olarak anlamli derecede artmist1 (p= 0.021).

Hasta ve kontrol grubunun Doku Doppler ile miyokardiyal performans indeksi (Tei indeksi)
MPI karsilastirildi; hasta grubunun mitral kapak MPI ortalamasi (0,534+0,055), kontrol
grubunun MPI ortalamasina (0,448+ 0,118) gore anlamli olarak yiiksek bulundu (p=0.05).
Mitral kapak S, E ve A dalgalar1 olgtimleri agisindan gruplar arasinda anlamli fark
goriilmedi.

Hasta ve kontrol grubuna ait mitral kapak doku Doppler ekokardiyografi sonuglari Tablo

7°de gosterilmistir.




Tablo 7: Mitral kapaga ait Doku Doppler ekokardiyografik 6lgtimler

HASTA KONTROL
N: 14 N: 9 P degeri
Ortalama+SD | Aralik Ortalama+SD | Aralik
ET (mitral) (sn) 287,5£25,7 | 257-359 286,2+30,8 | 209-311 0.256
IRT (mitral) (sn) 79,4+12,8 53-99 66,4+1,.6 63-100 0.021
ICT (mitral) (sn) 61,6+9,7 53-77 70,7+12,9 46-88 0.072
MPI (mitral) (sn) 0,534+0,055 |0,36-0,56 0,448+0,118 |0,396-0,813 |0.05
S dalgasi(mitral) (cm/sn) 10,78+1,89 |6,92-14,1 11,27£2,85 |9,26-17,5 0,391
E dalgasi(mitral) (cm/sn) 15,23+3,3 11,5-19,1 15,03+4,58 |9,5-18,2 0,482
A dalgasi(mitral) (cm/sn) 7,83+1,42 6-11 9,2242.85 5,6-11,7 0.46

Trikuspit kapak Doku Doppler Ekokardiyografik o6lciimlerinde hasta ve kontrol grubu

arasinda ICT ve ET yoniinden anlamli fark bulunmadi. Hasta grubunun trikiispit kapak

izovolumetrik rolaksasyon zamani (IRT) (76,0+13,1 ms), kontrol grubunun IRT 6l¢iimlerine
gore (63,1+£9,5 ms) anlamli olarak yiiksekti (p=0.025).
Trikiispit kapak MPI ortalamasi hasta grubu i¢in (0,576+ 0,056), kontrol grubu igin ise

(0,528+0,096) hesaplandi, hasta grubundaki MPI’nin anlamli olarak yiiksek oldugu goriildii

(p=0.05).

Trikispit kapak S, E ve A dalgalart Olgiimleri agisindan gruplar arasinda anlamli fark

goriilmedi.

Hasta ve kontrol grubuna ait trikiispit kapak doku Doppler ekokardiyografi sonuglari Tablo

8’de gosterilmistir.




Tablo 8:Trikiispit kapaga ait Doku Doppler ekokardiyografik dlgiimler

HASTA KONTROL
N: 14 N: 9 P degeri
Ortalama+SD | Aralik Ortalama+SD | Aralik
ET (trikiispit) (sn) 272,5£16,1 | 246-351 263,6£17,9 | 236-288 0.196
IRT (trikiispit) (sn) 76,0+13,4 49-81 63,1+9,5 49-88 0.025
ICT (trikiispit) (sn) 80,7+12.6 70-109 74,7£12,2 59-89 0.549
MPI (trikiispit) (sn) 0,576+0,056 |0,417-0,635 |0,528+0,096 |0,360-0,69 |0.05
S dalgasi(trikiispit) (cm/sn) 11,51£2,9 8,48-13,7 13,243,5 10,9-17,8 0.187
E dalgasi(trikiispit)( cm/sn) 14,7+4,9 12,5-18,9 15,345,3 12,5-18,3 0.312
A dalgasi(trikiispit)( cm/sn) 8,48 £3,1 7,3-13,2 9,61+3,0 7,21-11,8 0.29

4.6.Kardiyopulmoner Egzersiz Testi Sonuglari

Egzersiz siiresi hasta grubunda 12+3.01 dk, kontrol grubunda 15 dk bulundu. Egzersiz siiresi
ortalamalari arasindaki fark istatistiksel olarak anlamli olarak hasta grubunda diisiik bulundu
(p=0,005).

Hastalarin = 7°si  (%50) kardiyopulmoner egzersiz testinin 15 dakikalik siiresini
tamamlayabildi. Hastalarin 8’1 (%57,1) 5. asamaya kadar, 2’si (%14,2) 4. asamaya kadar,
3’1 (%21,4) 3. asamaya kadar, 1’1(%7,1) ise 1. asamanin sonuna kadar kosabildi.

Hasta grubunun egzersiz testinde tamamladigi evreler Sekil 1°de gosterilmistir.

Hastalardan 3’iinde testi sonlandirma nedeni oksijen saturasyonunun 80’nin altina diismesi
idi. Diger 3 hasta ise yorulduklarini séyledikleri i¢in test sonlandirildi.

Hasta ve kontrol grubunun kalp tepe atimlar1 (KTA), yasa gore hedeflenen kalp tepe atimi
ylizdesi kiyaslandiginda fark goriilmedi. Hasta grubundan 4 hasta (%28,5), kontrol
grubundan ise 4 hasta (%44) hedef KTA nin %85’ine kadar ulasabildiler.

Hasta grubunda hesaplanan atim volimi (135,3+36,9 ml) iken kontrol grubunda
(184,7+32,4 ml) idi ve hasta grubunun atim volimii kontrol grubuna gore daha diisiiktii

(p=0.05).



Hasta ve kontrol grubunun maksimum sistolik ve diyastolik kan basinglart
karsilagtirildiginda anlamli fark goriilmedi. Egzersiz testi sirasinda hasta ve kontrol
grubunda higbir hastada aritmi saptanmadi.

Egzersiz sirasinda gozlenen minimum periferik oksijen saturasyonu (min SAT) hasta
grubunda %90,6+9,6, kontrol grubunda %97,2+1,5 bulundu. Hasta grubunda gozlenen
minimum periferik oksijen saturasyonu, kontrol grubuna gore anlamli olarak daha diisiiktii
(p=0.017).

Hasta grubunda ulasilan/beklenen maksimum VO: orami %44,4+12,3, kontrol grubunda
%56.2+9.4 saptandi. Hasta grubunun VO3 (%) diizeyi, kontrol grubuna gore belirgin olarak
diistiktli(p=0.044).

Hasta ve kontrol grubu arasinda VO: (max), RER (VO2/VCOy), ventilasyon sirasinda
akcigerden atilan maximum gaz VE (max), ventilasyon etkinligini gosteren VE/VO0,
VE/VCO: yani ventilator anaerobik esik(VAT) ve solunum frekansi(BF) karsilastirildiginda
degerleri agisindan anlamli fark yoktu.

Hasta ve kontrol grubunun maksimum egzersiz kapasitesi METSs karsilastirildiginda da
anlamli fark goériilmedi.

Hastalarin tiimiinde fonkiyonel kapasite (NYHA) klinik olarak klas 1 olsa da egzersiz testi
sonuglarina gore 9 hastanin (%64,2) METSs degeri 7’ nin iizerinde; 5 hastanin (%35,8) ise 5-
7 arasindaydi. Bu 5 hastanin fonksiyonel kapasitesi Klas 2 diizeyindeydi.

Kardiyopulmoner egzersiz testi ileelde edilen veriler Tablo 9’da gosterilmistir.



Tablo 9: Hasta ve kontrol grubunun kardiyopulmoner egzersiz testi bulgulari

HASTA KONTROL

14 9 P degeri

Ortalama+£SD | Aralik Ortalama£SD | Aralik
Kalp tepe Atimi 164.2424.1 108-197 168.7£12.9 | 153-187 0.825
Kalp tepe atim1(%) 0.804+0.119 |52-97 0.841+0.076 |71-97 0.614
Atim volumu(ml) 135.3+£36.9 | 65-192 184.7+£32,4 | 154-208 0.004
Min SAT 90.6+9.6 66-98 97.2£1.5 96-99 0.017
Max SKB (mmHg) 147.3+6.8 118-188 146.3+8.9 131-162 0.142
Max DKB (mmHg) 76.5£3.5 56-106 74+3.8 60-89 0.23
V02(%) 44.4+12.3 25-65 56.2+9.4 42-74 0.05
VO02(max)( ml/kg/dk) 30.6+8.3 20-46 35.2+ 25-50 0.207
RER 1.121+0.085 |0,98-1,25 1.179+0.156 |1,05-1,55 0.613
VE/VO0, 28.8+3.8 23,1- 33,7 29.3+4.0 24,7-36,3 0.975
VE(max)(It/dk) 44.8420.6 14,6-83,1 52.1+27.4 31,3-118,4 | 0.850
VE/N/CO02 25.9+1.8 23,3-28,6 26.8+2.4 22,4-30,1 0.256
Solunum frekans1 (BF) 40.6+8.2 23-50 40.3+£7.2 30-53 0.924
Mets 8.63+£2.41 5,7-13,1 9.58+3.79 7,1-12,7 0.243

Sekil 1: Hasta grubunun Egzersiz testinde tamamladiklari evreler.

Bstagel Mstage2 mstage3 Mstage4 Mmstage5




4.7. 24 Saat Ritm Holter Testi Sonug¢lar:

Hasta ve kontrol gruplari arasinda minimum, maksimum ve ortalama kalp hizi (min HR,
max HR-mean HR) arasinda anlamli fark saptanmadi. Hastalarin 10’unda (%71,4)
ventrikiiler erken atim (VEA) saptandi.

Alt1 hastada (%42,3) ise supraventrikiiler erken atim (SVEA) saptandi. Hastalarin 6’sinda
hem VEA hem de SVEA goriildii (%42,3). Bir hastada kisa siirekli ventrikiiler tasikardi
(VT), 1 hastada ise 1.dereceden atrioventrikiiler blok (AV blok) goriildii.

Kontrol grubundaki hastalarin higbirinde aritmi saptanmadi.

4.8. Hasta Grubunun Kendi I¢inde Karsilastirilmasi

4.8.1. Kardiyopulmoner Egzersiz Testi Sonuclarina Gore

METs degeri 7’nin altinda olan hastalarin 3’ii desature oldugu i¢in, diger 2’si ise
yorulduklari i¢in testleri tamamlayamadi. Desature olan hastalardan 1’inin EKG’sinde QRS
stiresi > 180 ms’nin iizerinde idi; 2 hasta da test sonrasinda pulmoner valv replasmani
operasyonu oldu.

METs degerleri 7’nin altinda olan 5 hasta ve iizerinde olan 9 hastanin bulgular
karsilastirildiginda METs degeri 7’nin altinda olan hastalarin QRS siireleri (155+41,2 msn),
METs degeri 7’nin {izerinde olan hastalara oranla (122+48,4 msn) anlamli olarak daha
yiiksekti (p=0.003).

FAC, TAPSE, TY velositesi, PA ¢ap1 ve RVP acisindan anlamli fark yoktu. METS degeri 7’
nin altinda olan hastalarin RVEDV 90,1+32,76 ml; iizerinde olan hastalarin ise RVEDV
69,75+22,715 ml bulundu (p=0.001).

METSs degeri 7’nin altinda olan hastalarin RVESV 30,75+11,23 ml; {izerinde olan hastalarin
ise 35.1£21.6 ml bulundu (p=0.409). Her iki grubun RVEDV ve RVESV o6l¢iimleri BSA’ya
gore indekslendiginde benzer sonuglar bulundu (sirasiyla p=0.05, p=0.23).

METs degeri 7’nin altinda olan hastalarda RV EF % 47,97+24,2; iizerinde olan hastalarin
ise % 60,449,6 idi (p=0.001).

METs degerlerine gore hastalarin EKO bulgular1 Tablo 10°da gosterilmistir.



ekokardiyografik olarak karsilastiriimasi

Tablo 10:METs degerleri 7< ve 7> olan hastalarin sag ventrikiil fonksiyonlarinin

Ortalama+SD | Ortalama+SD
P degeri

N:5 N:9
RVESV (ml) 30.75+11.23 35.1421.6 0.409
RVESV (ml) (i) 27,7+7,87 33,3+19,5 0,23
RVEDV (ml) 90.1+32.76 69.75+22.715 | 0.001
RVEDV (ml) (i) 88,8+28,1 68,8+27,1 0.005
RV(EF) (%) 47.97+24.2 60.4+9.6 0.001
FAC(%) 44+18.702 49.64+32.41 0.236
RVP (mmhg) 29.75+0.957 36.5+£15.378 0.874
TAPSE(mm) 20.98+4.41 24.4+4.14 0.571
TY vel (ms) 2.275+0.29 2.486+0.35 0.641
PA (cap) (cm) 2.275+0.29 1.821+0.30 0.095

4.8.2 Operasyon Yaslarina Gore Hastalarin Karsilastirilmasi

Hastalarin 5°i(%35,8) 1 yasindan o6nce, 9’u(%64,2) 1 yasindan sonra tam diizeltme
operasyonu gecirmisti. Her iki hasta grubunun yas, boy ve viicut agirliklar1 ve BMI degerleri
acisindan aralarinda anlamli fark olmadig: gorildii.

Her iki grubun KTO oranlart ve QRS siireleri kiyaslandiginda anlamli fark goriilmedi.

Bir yas alti1 ve 1 yas Ustlindeki hastalara ait ekokardiyografik Olciimler tablo 11°da

gosterilmistir.



Tablo 11: 1 yas altinda ve 1 yas iizerinde opere olan hastalarin KTO ve QRS siirelerinin

kiyaslanmasi
Operasyon yas1 <1 (N=5) | Operasyon yasi>1 (N=9) | P degeri
KTO 0,47+0,053 0,524+0,029 0.178
QRS siiresi(msn) | 148+33,46 137,7+8,41 0.287

FAC, RVP, TAPSE, TY velositesi, pulmoner arter ¢api, RVOT sistolik-diastolik ¢aplari
acisindanl yas altinda ve 1 yas iizerinde opere olan hastalar arasinda istatistiksel olarak
anlamli fark yoktu.

RVOT sistolik-diastolik ¢aplari ve pulmoner arter gaplar1 boya gore endekslendiginde de
gruplar arasinda anlamli fark goriilmedi.

Diger taraftan bir yas lizerinde opere olan hastalarda RVEDV ve RVESV; 1 yas lizerinde
opere olan hastalara gére anlamli olarak daha biiyiiktii (her ikisi i¢in p=0.001). RVEF de 1
yas altinda opere olan hastalarda anlamli olarak daha yiiksekti (p=0.001).

Bir yas lizerinde opere olan hastalarda RVEDV ,BSA’ya gore indekslendiginde de anlamli
olarak daha yiiksekti (p=0.002).

Bir yas tizerinde opere olan hastalarda RVESV, BSA’ya gore indekslendiginde de anlamli
olarak daha yiiksekti (p=0.005).

Bir yas iizerinde opere olan hastalarda Doku Doppler Ekokardiyografi ile hem trikiispit
kapak anulusundan o6lgiilen ve global sag ventrikiil fonksiyonunu gosteren MPI, hem de
mitral kapak lateral anulusundan 6l¢tilen ve global sol ventrikiil fonksiyonunu gdsteren MPI
anlamli olarak daha yiiksekti (sirastyla p=0.03 ve p=0.05).

Bir yas alt1 ve 1 yas Ustlindeki hastalara ait ekokardiyografik olgiimler tablo 12°da

gosterilmistir.



Tablo 12: 1 yas altinda ve 1 yas tizerinde opere olan hastalarin ekokardiyografi sonuglarinin

kiyaslanmasi
Operasyon yas1 <1 (N=5) | Operasyon yasr>1 (N=9) | P degeri
RV(EF) (%) 63,8+4,96 55,11+12,15 0.01
RVEDYV (ml) 61,1+19,9 78,2+60,2 0.01
RVEDV (ml) (i) 59,36+31,29 71,47+27,4 0.02
RVESV (ml) 27,2+10,44 37,44+23,03 0.01
RVESV (ml)(i) 21,3+£11,8 35,54+15,0 0.05
FAC 49,2+9,07 49,38+35,89 0.623
RVP (mmhg) 32,2+3,34 35,4+16,48 0.456
TAPSE 21,66+4,35 22,1+4,79 0.578
TY vel (ms) 2,34+0,27 2,47+0,38 0.932
PA (gap) (cm) 1,764+0,38 1,86+0,35 0.156
PA (¢ap) (cm) (i) 1,29+0,38 1,22+0,21 0.54
MPI (tri) 0,429+0,047 0,545 +0,128 0.05
MPI(mit) 0,539+0,059 0,599+0,126 0.03
RVOT ¢ap (dia) (cm) | 2,76+0,81 3,3540,92 0.85
RVOT c¢ap (dia) (cm)(i) | 1,97+0,94 2,20+0,51 0,14
RVOT c¢ap (sis) (cm) 2,404+0,72 2,41+0,89 0.712
RVOT g¢ap (sis) (cm)(i) | 1,69+0,85 1,59+0,48 0.325

Sol ventrikiil fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde iki grup arasinda EF ve KF degerleri
acisindan istatistiksel olarak anlamli fark bulunamadi.
Her iki grubun kardiyopulmoner sol ventrikiile ait EF ve KF sonuglart Tablo 13’de

gosterilmistir.

Tablo 13: 1 yas altinda ve 1 yas tizerinde opere olan hastalarin EF ve KF sonuglarinin

kiyaslanmast

Operasyon yasi <1 (N=5) | Operasyon yasi>1 (N=9) | P degeri

EF (%) 69+6,32 70,6+8,15 0,654

KF (%) 37,8+5,54 39,22+5,44 0,412

Egzersiz sirasinda oOlgiilen min SAT 1 yas altinda opere olan grupta( % 95.842.95); 1 yas
tizerinde opere olan grupta(% 88.2+11.3) bulundu, aradaki fark anlamli idi (p = 0.001).



Iki grup arasinda VO2(max), VO2(%), egzersiz siiresi, VE/VO,, egzersizsiiresi, VE(max),
RER, VE/VCOg, BF, METS, KTA, KTA(% )agisindan anlaml1 fark bulunmadi.
Her iki grubun kardiyopulmoner egzersiz testi sonuglariin kiyaslanmasi ile ilgili veriler

Tablo 14’de gosterilmistir.

Tablo 14:1 yas altinda ve 1 yas lizerinde opere olan hastalarin kardiyopulmoner egzersiz

testi sonuglarinin kiyaslanmasi

Operasyon yas1 <1 (N=5) | Operasyon yasi>1 (N=9) | P degeri

Egzersiz siiresi (dk) 11,4+5,36 12,0+3,88 0.09

Kalp tepe Atimi 158,4+21,4 167,4+26,0 0.851
Kalp tepe Atim1 (%) | 79,2+6,9 81+13,7 0.723
Atim Volumu(ml/dk) | 148,8 £21,13 128,4+42,8 0.005
Min SAT 95,8+2,95 88,2+11,3 0.001
VO2(%) 41,4+15,53 46,11+10,77 0.472
VO2 (max)(ml/kg/dk) | 29,2+10,37 31,44+7,43 0.142
RER 1,142+0,056 1,12+0,1 0.39

VE/VO2 29,4+4,36 28,4+3,64 0.542
VE(max)(It/dk) 45,42426,45 44,46+18,37 0.092
VE/VCO2(VAT) 26,52+1,96 25,57+1,75 0.205
Solunum Frekansi(BF) | 39+9,9 41,4+7,5 0.385
Mets 8,58+2,67 8,65+2,41 0.055




5. TARTISMA

Fallot Tetralojisi ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen siyanotik konjenital kalp hastaligidir ve
1954 yilindan beri uygulanmakta olan tam diizeltme operasyonu sonucu uzun siireli sag
kalim saglanan siyanotik kalp hastaliklarindan birisi olmustur. Giinliimiizde tam diizeltme
operasyonu 3 ay gibi kiiciik bir yasta yapilabilmekte %1’in altinda erken mortalite ile
gerceklestirilebilmektedir (67). Opere Fallot Tetraloji’li hastalar ileri yaslara kadar normal
yada normale yakin bir yasam siirmektedirler. Yasam siliresinin uzamasi eriskin yasa ulasan
hastalarin sayisinin artmasina neden olmaktadir, giintimiizde FT eriskinlerde en sik goriilen
siyanotik konjenital kalp hastaligidir. Ancak hastalarin izlem stiresi uzadik¢a ge¢ donemde
ani 0liim, aritmi, pulmoner kapak yetersizligi, Sag ventrikiil ¢ikim yolu obstriiksiyonu gibi
sorunlarin gelistigi gorlilmiistiir. Bu durum hastalarin ameliyat sonrasi izlemlerinin ve
izlemlerinde kullanilacak yontemlerin 6nemini ortaya koymaktadir.

Tam diizeltme ameliyatlarindan sonra hastalar uzun yillar asemptomatik kalir ve egzersiz
kapasiteleri iyidir. Ileri derecede pulmoner yetmezlik veya sag ventrikiil fonksiyon
bozuklugu gelismemis hastalarin efor kapasiteleri saglikli yasitlarina yakindir. Postoperatif
hemodinamik bozukluklarin gelismesi progresif bir siire¢ oldugu igin, hastalarin giinliik
yasamina etkileri hayatin 3-4. dekadlarinda ortaya c¢ikmaktadir. Calismamizda tiim
hastalarimiz asemptomatikti. Hastalarimizin yaslarinin nisbeten kiiciik ve izlem siirelerinin
kisa olmasi nedeni ile bu beklenen bir bulgu idi.

Calisamizda hasta ve kontrol grubunun boy, agirhlk ve BMI ve BMI z skorlar
karsilagtirildiginda anlamli fark bulunamadi. Eski calismalar gostermistir ki konjenital
siyanotik kalp hastaliklarinda biliylime ve gelisme geriligi kardiyak ve kardiyak olmayan
sebeplere bagl olarak sik goriilmektedir (97). FT total korreksiyon operasyonundan sonra
bliylime ve gelismenin izlemiyle ilgili az sayida ¢aligma vardir. Page ve arkadaslar
tarafindan yapilan ¢alismada ortalama 83,3 aylikken opere olan 73 FT hastas1 operasyon
sonras1 2 yil izlenmis ve hastalarin sadece 23’{inilin beklenen biiyiime egrisini yakaladigi, 11
tanesinin 3.persentilin altinda kaldigi goriilmiistiir. Fakat ¢alismanin yapildigt donemde
22ql1 delesyonu gibi diger biiyiime gelisme geriligi yapan nedenlerin arastirilmadigini
ayrica hastalarin total korreksiyon operasyonunu gecirdikleri yas ortalamasinin biiyiik
oldugunu da gézardi etmemek gerekir (98). Hastalarimizin sadece 1’inde 22ql11 delesyonu
saptanmis olup; hastalarin ortalama operasyon yaslar1 2,14+1,63 yildi. Schuurmans ve

arkadaslarinin yaptig1 calismada 11 FT hastasi total korreksiyon operasyonundan sonra 36-



48 ay izlenmis boy ve agirhik Z skorlarmin -1.22 ve -0.76 iken 0.16 ve -0.05 oldugu
goriilmiis, bizim ¢alismamizin aksine biiylime ve gelismenin tamamiyle normale donmedigi
goriilmiistiir (99).

Fallot Tetraloji’li hastalarda preoperatif telekardiyografik bulgular tipiktir. Kardiyomegali
higbir ventrikiilde hacim artis1 olmadigindan gozlenmez ancak kalp “tahta pabug”
seklindedir. Operasyon sonrast ise sag ventrikiil genislemesi nedeni ile bir miktar
kardiyomegali goriilebilir (100). Calismamizda da hastalarin KTO degerleri kontrol grubuna
gore anlamli derecede artmisti (p<0.01).

Opere Fallot Tetraloji’li hastalarin izleminde EKG 6nemli bir yontemdir. Her tiirli aritmi,
dal blogu, sag atriyal dilatasyon, QRS siiresi EKG ile degerlendirilebilir. Opere hastalarin
hemen tiimiinde gecirilen operasyona bagli sag dal blogu goriiliir ve QRS siiresi normalden
uzundur. QRS siiresi ne kadar uzunsa ani Olim riski o kadar fazladir. Gatzoulis ve
arkadaslar1 opere hastalarda 21,4 yillik izlem yapmuslar, mekano-elektrik etkilesimi
gostermisler ve QRS siiresinin 180 msn ve tizerinde olmasiin ani 6liim riski agisindan en
iyi belirleyici oldugunu ileri siirmiislerdir. QRS siiresinin 180 msn’nin iizerinde
bulunmasinin ani 6lim i¢in %94 pozitif; 180 msn’nin altinda olmasinin ise %100 negatif
prediktiviteye sahip oldugu bildirilmistir (68, 72). Bu hastalarda sag ventrikiil ¢ikis yolunun
yama ve kas rezeksiyonlart ile genisletilmesi sonucunda meydana gelen pulmoner
yetersizlik, sag ventrikiil ve sag ventrikiil ¢ikis yolunda genisleme ve fonksiyonlarinda
bozulmaya yol ag¢makta;  bunun sonucu olarak EKG’de QRS siiresinin uzadig
goriilmektedir (72). Oniki derivasyonlu EKG’de ektopik ventrikiiler atimlar opere Fallot
Tetraloji’li hastalarin %19 unda goriiliir (70). Siirekli ventrikiiler aritmiler ani Gliimle
iliskilidir.

Calismamiz sirasinda hastalarin tamami sinus ritminde idi. Hasta grubundaki QRS siiresi
(141,43+42,582 ms), kontrol grubundan (84.44+16.667 ms) anlamli olarak daha uzundu
(p=0.001). Dort hastanin (%28,5) QRS siiresi 180 ms’nin tizerinde bulundu, 4 hastanin da
10 y> takipte olduklar1 goriildii. QRS siiresi >180 ms olan 2 hasta PVR operasyonu oldular.
Kalbin ventrikiil duvarlarinin gerginliginde artis ile miyosit i¢inde sentez edilen preproBNP,
134 aminoasitten olusur. Pro-BNP olusturmak iizere 26 aminoasitlik bir sinyal peptidi
ayrilir. Prekiirsor molekiilii olan Pro-BNP, inaktif N-terminal-pro-BNP (NT-proBNP) ve
biyolojik aktif olan BNP’ye boliiniir (101). Natritiretik peptid (NP) ailesinden Pro-BNP;
basing artisina cevap olarak ventrikiillerden salinmasi nedeniyle kardiyovaskiiler
hastaliklarda uzun zamandir gesitli kullanim alanlar1 bulmustur (102,103). Calismamizda

hasta ve kontrol gruplarimin Pro-BNP diizeyleri karsilastirildi ve hasta grubunda kontrol



grubuna gore anlamli derecede yiliksek oldugu goriildii. Valverde ve arkadaslarinin 2015
yilinda yaymlanan tek merkezli caligmasinda opere Fallot Tetraloji’li hastalarda orta ve
uzun donemde Pro-BNP diizeylerindeki artisin sag ventrikiiliin sistolik ve diyastolik
hacimlerindeki artis ile iliskili oldugu gosterilmistir (104). Calismamizda pro-BNP diizeyleri
hasta grubunda artmisken ile sag ventrikiil voliim indeksleri hasta ve kontrol grubunda
benzerdi. Cetin ve arkadaslarinin yaptigi ¢alismada da opere Fallot Tetraloji’li hastalarda
erigkin yaglarda Pro-BNP diizeylerinin daha yiiksek; kardiyopulmoner egzersiz testlerinde
KTA ve VO0; diizeylerinin daha diisiik, egzersiz siirelerinin ise daha kisa oldugu belirtilmistir
(105). Bizim ¢alismamizda hasta grubunun pro-BNP diizeyleri kontrol grubuna gore yiiksek
bulunmasina ragmen V0. (max) ve KTA gruplar arasinda benzer bulundu fakat hasta
grubunun egzersiz siiresinin kontrol grubuna gore daha kisa oldugu goriildii.

Siyanotik konjenital kalp hastalarinda doku hipoksisi nedeni ile eritropoetin salinimi ve
kemik iligi stimiilasyonu sonug olarak da polisitemi meydana gelir. Polisitemi ve bununla
birlikte goriilen demir eksikligi serebrovaskiiler trombo-embolik komplikasyonlarin da
gelismesinde rol oynar (44). Ancak tam diizeltme operasyonunu takiben siyanozun ortadan
kalkmas1 ile hemoglobin diizeyleri normale doner (61). Anemi ve diisiik hemoglobin
diizeyleri de ventrikiil fonksiyonlarini etkileyebilir ve yiiksek debili kalp yetersizligine, efor
kapasitesinin azalmasma neden olabilir (106). Calismamizda hasta ve kontrol gruplarinin
Hgb diizeyleri arasinda da anlamli bir fark bulunamadi. Bu nedenle hastalarda
ekokardiyografik 6l¢iimlerde ya da efor kapasitesinde saptadigimiz bozulmanin anemiden
etkilenmedigi diistiniildii.

Fallot Tetraloji’li hastalarda tamir Oncesinde sag ventrikiil hipertrofisi olsa da hacim
yiikklenmesi s6zkonusu olmadigindan RV voliimii normaldir, ancak ameliyat sonrasinda
arttig1, sistolik fonksiyonlarinin bozuldugu bilinmektedir. Orta ve uzun siireli izlemde
sistolik fonksiyon bozuklugu gelismesinde PR 6nemli bir faktordiir. Opere Fallot Tetraloji’li
hastalarda ventrikiilotomi skari, sag ventrikiil dilatasyonu, transaniiler yamalar, VSD
kapatilmasi i¢in kullanilan yamalar, kas rezeksiyonlar1 ya da hemodinamik bozukluklara
bagli olarak gelisen fibrozis alanlari da sistolik fonksiyon bozukluguna neden olabilir (106).
Karigik anatomik yapist ve torakstaki konumu nedeniyle klasik ekokardiyografik
yontemlerle sag ventrikiiliin degerlendirilmesi giictiir, dl¢limleri giivenilir degildir. Ayrica
opere Fallot Tetraloji’li hastalarda goglis deformitesi nedeniyle iyi goriinti elde
edilemeyebilir. Bu nedenle 6zellikle ameliyat sonrasi hastalarda sag ventrikiil hacminin ve
fonksiyonlariin degerlendirilmesinde CMR altin standart olarak kabul edilmektedir (107).

Diger taraftan kardiyak MR’1n her merkezde yaygin olarak bulunmamasi, degerlendirmeyi



yapacak bilgi ve deneyime sahip personel eksikligi, zaman zaman anesteziye gereksinim
gostermesi, prostetik metal cihazlar (6rnegin pacemaker implantasyonu ya da prostetik
kapaklar) nedeniyle CMR uygulanamamasi gibi nedenlerle rutin degerlendirmede giigliikler
yasanmaktadir. Bu nedenle ekokardiyografi yaygin olarak poliklinik sartlarinda, hasta
basinda kullanilabilen, rutin degerlendirmede fikir verebilen bir yontem olarak 6nemini
korumaktadir (108). Calismamizda M-Mod, 2D, Pulse Doppler (PW) Ekokardiyografi,
Devamli Akim Doppleri (CW) Ekokardiyografi ve Doku Doppler (DD) Ekokardiyografi
gibi yontemler kullanilarak sag ventrikiil boyutlar1 ve fonksiyonlar1 degerlendirildi.

Daha once yapilan gesitli caligmalarda total korreksiyon operasyonundan sonra sag ventrikiil
voliimiiniin arttig1; sag ventrikiill hacminin 150 ml’nin iizerine ¢ikmasinin yiiksek risk
gostergesi oldugu belirtilmistir. Fakat sag ventrikiiliin anatomik yapisi ve opere FT’li
hastalarda parasternal pencerenin daralmasi EKO ile sag ventrikiiliin degerlendirilmesini
zorlastirmaktadir. Sag ventrikiil yetersizliginin pulmoner anulustaki insizyon skarlar1 ve
patch kullanimina bagli oldugu ileri siiriilmektedir (109).

Calismamizda hasta grubunun sag ventrikiilin sistolik ve diyastolik ¢aplar
indekslendiginde anlamli fark bulunmadi. Aym sekilde diyastol ve sistol sonu hacimler de
BSA ile indekslendiginde hasta ve kontrol gruplarinda benzer bulundu. Ancak iki boyutlu
ekokardiyografi ile Olciilen sag ventrikiil alan1 hem sistol hem de diyastolde BSA’ya
indekslendiginde kontrol grubundan daha genis olduklar1 goriildii.

Sag ventrikiil diyastolik fonksiyon bozuklugu total korreksiyon uygulanmig Fallot
Tetraloji’li hastalarda 6nemli bir sorundur. Ozellikle restriktif tipte diyastolik fonksiyon
bozuklugu basta Gatzoulis ve arkadaslar1 olmak iizere pek ¢ok arastirmaci tarafindan
postoperatif hastalarda ¢alisilmis, literatiirde siklig1 % 28-52 olarak bildirilmistir (64).
Cordosa ve arkadaslar1 yaptiklar1 ¢alismada izlem siiresi ile diyastolik disfonksiyon arasinda
pozitif korelasyon oldugunu gostermistir (110). Calismamizda sag ventrikiil
disfonksiyonunu degerlendirmek i¢in trikiispit kapak MPI hasta grubunda kontrol grubuna
gore anlamli olarak yliksek saptandi. Calismamizda sag ventrikiil diyastolik fonksiyonlari
degerlendirilmesi i¢in Doku Doppler ekokardiyografik olarak trikiispid anulusundan
oOlciilen E dalgasi, A dalgas1 velositeleri ve izovoliimetrik rélaksasyon zamani 6l¢iildii. E ve
A dalga velositeleri arasinda anlamli fark goriilmedi. Sag ventrikiil diyastolik
fonksiyonlarinda restriktif tipte bozukluk, yani sag ventrikiil kompliyansinda azalma
oldugunda E dalgas1 artar ve deselerasyon zamani kisalir, daha diisiik bir A dalga velositesi
goriiliir. Cullen ve arkadaslar1 E dalga velositesi ve deselerasyon zamanini sag ventrikiil

diyastolik disfonksiyonu olan hastalarda daha diisiikk bulmus, A dalga velositesinde farklilik



bulamamiglardir (111). Ancak opere Fallot Tetraloji’li hastalarda sag ventrikiiliin diyastolik
fonksiyonlarin1 degerlendirmek icin Doku Doppler yerine CMR tekniklerinin kullanilmasi
onerilmektedir. Bir ventrikiilin dolusu sadece AV kapaktan olmamaktadir, sag ventrikiil
icin pulmoner regiirjitasyon varsa pulsed Doku Doppler ile 6lgiilen diyastolik fonksiyonlarin
giivenilir olmayacagi bilinmektedir. IRT ve ICT’ nin Slgiilmesi ile elde edilen MPI sag
ventrikiil fonksiyonlarinin global olarak degerlendirilmesinde yararli oldugu kalp hizi, kan
basinci, trikiispid yetersizligi ve pulmoner hipertansiyondan etkilenmedigi bildirilmektedir
(73).

Opere Fallot Tetraloji’li hastalarda sag ventrikiil restriksiyonu erken postoperatif donemin
daha problemli gegmesine yogun bakim siirelerinin uzamasina yol agsa da restriktif
ventrikiilii olan hastalarda uzun donem sonuglar daha iyidir (112). Ventrikiil hacmi daha
kiiciik, egzersiz kapasitesi daha iyidir (113,114).

Kumar ve arkadaglar1 tarafindan yapilan ¢alismada opere Fallot Tetraloji’li hastalarda sag
ventrikiil disfonksiyonu gelistikce MPI’nin arttigin1 ve gdstermiglerdir. Ayrica 2D EKO ile
RVFACnin %32’nin altinda olmasmin RV disfonksiyonu ile alakali oldugunu da
gostermislerdir (115). Bizim calismamizda MPI hasta grubunda anlamli olarak yiiksek
saptanirken; FAC hasta ve kontrol grubunda istatistiksel olarak farkli 6l¢iilmedi.

Abd al Rahman’in ¢aligmasinda da PR derecesi arttikca IRT ve ICT degerlerinin arttigi
gosterilmistir (116). Bizim c¢alismamizda IRT hem trikiispit hem mitral kapakta hasta
grubunda daha uzun olarak bulunurken, ICT iki grupta farkli bulunmada.

Operasyon yasi 1 yas alt1 ve lizeri hastalar kiyaslandiginda MPI 1 yasindan sonra opere olan
hastalarda hem trikiispit hem mitral kapak i¢in anlamli olarak yiiksek saptandi. Bir yas
iizerinde opere olan hasta grubunda RVEF anlamli olarak diisik, RVESV ve RVEDV
indekslerinin 1 yas altinda opere olan gruba gore anlamli olarak yiiksek oldugu goriildi;
MPI ile iliskilendirildi.

Hem sag hem sol ventrikiil disfonksiyonunun gelismesinde pulmoner regiirjitasyonun
katkis1 giinlimiizde bilinmektedir. Uzun donemde sag ventrikiil voliim yiiklenmesi ¢esitli
derecelerde trikiispit yetmezligine neden olmaktadir. Opere olmus Fallot Tetralojisi
hastalarin 6nemli bir kisminda TY vardir, zamanla kdtiilesebilir. TY nin en sik nedeni sag
ventrikiil dilatasyonudur. Geg¢ yasta ameliyat olanlarda uzun siiren yiliksek basin¢ miyokard
yaninda kapakta da fibrozise yol acarak TY’ne neden olabilir. TY yoluyla 6l¢giilen RVP de
hasta ve kontrol grubunda karsilastirildiginda istatistiksel fark bulunamadi. Opere Fallot

Tetralojisi hastalarinda daha ¢ok RVOT deki rezidiiel obstriiksiyona bagli olarak ve ayrica



kronik RV yiikiine ve RV disfonksiyonuna bagli olarak RVP’ de yiikselme beklenen bir
bulgudur (62).

Trikiispid kapagin longitudinal planda sistolik hareketi (TAPSE) de sag ventrikiil
fonksiyonlarinin  degerlendirilmesinde yararli bir parametredir. Erigskinlerde TAPSE
degerinin 18 mm ve altinda olmasi sag ventrikiil disfonksiyonunu gosterirken ¢ocuklar igin
mutlak TAPSE degeri sag ventrikiil uzun eksenine bdliinmesi ile bulunur, %25 ‘in altinda
olmast anlamhidir (117). Hasta ve kontrol grubunun TAPSE degerleri kiyaslandiginda
anlamli fark bulunamadi.

Fransiz fizyolog Bernheim 1910 yilinda gelistirdigi postulatta LV’nin fonksiyonel olarak
RV’yi etkiledigini ortaya koymustur. Daha sonra yapilan caligmalar RV’nin de LV’yi
fonksiyonel olarak etkiledigini géstermis buna ‘ters Bernheim etkisi” denmistir (118). Opere
Fallot Tetralojisi hastalarinda da izlem siiresi uzadik¢a sol ventrikiil fonksiyonlarinin da
bozuldugu ve ani Olim riskinin arttifi gosterilmistir. Operasyon yasi geciktik¢e uzun
donemde sol ventrikiil disfonksiyonun daha fazla goriildiigii bildirilmektedir. Miyokardin
daha uzun siireli hipoksiye maruz kalmasi da bu duruma yol agan faktdrlerden biridir (119 ).
Bu yilizden tam diizeltme operasyonunun 1 yasmdan oOnce yapilmasi oOnerilmektedir
(120,121). Calismamizda M-Mod ekokardiyografi ile elde edilen sol ventrikiil EF ve KF
oranlart normal ¢ocuklardan farkli bulunmadi, 1 yas altinda ve {istlinde opere olan hasta
gruplar1 kiyaslandiginda da anlamli fark bulunmadi Ancak mitral kapak lateral anulusundan
elde edilen miyokardiyal performans indeksi (MPI) hasta grubunda artmisti, bu da sol
ventrikiil disfonksiyonunun varligina isaret etmektedir. EF ve KF 6l¢iimleri nisbeten daha
kaba 6l¢timlerdir ve daha ciddi sistolik fonksiyon bozuklugunu gosterebilir (122). Subklinik
diizeydeki bir global fonksiyon bozuklugu bu parametreleri etkilememis olabilir.

Aort kokii Fallot Tetralojisi’'nde operasyon Oncesi de nisbeten genistir ve her iki
ventrikiilden akim aort yoniindedir. Tam diizeltme operasyonundan sonra aort kokii
genislemeye devam edebilir ve bazen de aort yetersizligi bu duruma eslik edebilir (123).
FT’1i hastalarda aort duvar yapisinda da kistik medial nekroz benzeri yapisal bozukluklar
oldugu ve bunun da dilatasyonu kolaylastirdig1 diisiintilmektedir (124). Eriskin yasa ulasan
opere FT’li hastalarin %28.9’unda aort capinin 40 mm’nin iizerinde bulundugu bildirilmistir
(79). Calismamizda da beklendigi sekilde hasta grubunun aort ¢aplari kontrol grubuna gore
daha genisti.

Hasta ve kontrol grubu kiyaslandiginda pulmoner anulus ¢apinin hasta grubunda kontrol
grubuna gore daha yiliksek oldugu goriildii. Daha 6nce yapilan ¢aligmalarda da pulmoner

reglirjitasyon ile pulmoner anulus c¢ap1 arasinda dogru orantt oldugu gosterilmistir



(125,126). Sag ventrikiil ¢ikis yoluna konulan yamalar ve kas rezeksiyonlar1 da bu bolgede
anevrizmatik genislemelere neden olabilir (116).

Opere Fallot Tetraloji’li hastalar 2. ve 3. dekada kadar ¢ogunlukla asemptomatik olmalarina
ragmen daha diisiik egzersiz kapasitesine, maksimum kalp hizina ve kardiyak debiye
sahiptirler. Bu semptomlar transanuler patch kullanilan hastalarda daha fazla; cerrahi
onarimi daha erken olan hastalarda daha azdir.

Pulmoner regurjitasyonun derecesi ile egzersiz negatif korelasyon gostermektedir. KPET,
PVR i¢in optimal zamani belirler, ayrica semptomlar hastalar tarafindan dile getirilmeden
daha 6nce objektif bir sekilde ortaya konulur (6). Egzersiz sirasinda hem pulmoner sistem
hem kardiyovaskiiler sistem katildigi igin kullanilan 0> miktar1 (V0.) ile harcanan enerji
bulunur. VO02; biiylik arter transpozisyonu nedeni ile opere edilen hastalarda, pulmoner
hipertansiyonda, konjestif kalp yetmezliginde, Fontan operasyonu gegirmis hastalarda ve
Opere FT’li hastalarda morbidite ve mortalitenin en 6nemli belirleyicilerinden biridir.
VE/VCO (VAT) de opere FT’li hastalarda gii¢lii bir mortalite belirleyicisidir (88). Inuzuka
tarafindan literature eklenen son calismada, konjenital kalp hastaligi olan erigkinlerde V02
(max) degerinin 5 yillik yasam beklentisi hakkinda tahminde bulunmamizi sagladigi
belirlenmistir. Ayrica bu ¢alismada VE/VCO0: ve ulasilabilen maksimum kalp hizinin da orta
donem prognoz hakkinda fikir verdigi goriilmustiir. RER pik degerleri, eforun en uygun ve
gercekei bir sekilde degerlendirilmesini saglar ve RER<1,0 ise submaksimal kardiyak eforun
varligini gosterir (89).

Calismamizda hasta grubunun egzersiz siiresinin kontrol grubundan daha kisa oldugu
izlendi. Hasta ve kontrol grubunun maksimum egzersiz kapasitesi (METs) degerleri
acisindan hasta ve kontrol grubu arasinda anlamli fark goriilemedi.

Hasta ve kontrol grubu arasinda METS degerleri agisindan anlamli fark bulunamadi, ancak
METS degeri 7’nin altinda olan hastalarin RVEF degerlerinin daha diisik RVEDV
voliimlerinin daha yiiksek oldugu, QRS siirelerinin ise daha uzun oldugu gorildi.
Literatirde METS degerleri ve sag ventrikiil boyutlarinin degerlendirildigi bir ¢aligma
bulunamadi. METS degeri egzersiz testi sirasinda yapilan is miktarmi objektif olarak
gosteren bir parametredir bu nedenle hastalarin egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi
acisindan yararlidir. Konjenital kalp hastalar1 dogumdan itibaren diisiik egzersiz kapasitesi
ile yasadiklarindan siibjektif olarak kendilerini iyi hissetmekte ve normalden fark:
anlayamamaktadirlar (58). Bu nedenle klinik degerlendirmede fonksiyonel kapasiteleri
normal olarak degerlendirilmektedir. Bizim ¢alismamizda da klinik olarak hastalarin timii

NYHA 1 olarak degerlendirildigi halde 4 hastada METS degerinin 7’nin altinda ¢ikmis



olmast bu agidan anlamlidir. Hastalarin rutin izleminde METS degerinin de olgiildiigi
egzersiz testlerinin kullanilmas1 subklinik degisikliklerin erken farkedilmesinde, prognozun
belirlenmesinde ve yeni girisimlerin zamanlamasinin yapilmasinda yarar saglayabilir. Bu
konuda daha fazla hasta sayisi ile ve daha uzun siireli izlenen hastalarda yapilacak yeni
caligmalara ihtiyag vardir.

Hastalardan 3’iinde testi sonlandirma nedeni oksijen saturasyonunun 80’nin altina diismesi
idi. Diger 3 hasta ise yorulduklarini sdyledikleri i¢in test sonlandirildi.

Ventilasyon sirasinda akcigerden atilan maximum gaz VE, ventilasyon etkinligini gosteren
VE/VV0,, VE/VCO2(VAT) karsilastirildiginda da anlamli fark goriilmedi. Hasta ve kontrol
grubunun V02 (max), RER 6lg¢limleri arasinda anlamli fark goriilmedi.

Giardiani ve arkadaglar1 (88) 118 opere FT’li hastada VE/VCO. degerini kontrol grubuna
gore disik bulmuslardir. Ancak bu c¢alismada hastalarin  %42’sinin  fonksiyonel
kapasitesinin NYHA Class 2-3-4 oldugunu da g6z 6niinde bulundurmak gerekir. Bizim
hastalarimizin ise klinik olarak timii NHYA 1 olarak degerlendirildi ancak egzersiz testi
sonuclarma gore METS degerlerine bakildiginda 5 tanesi (%35,2) NYHA 2 olarak
degerlendirildi. Giardiani ve arkadaglarinin (88) calismasinda V02 (%), KTA (%) ve
VE/VCO02’nin mortalite ve hospitalizasyonla iliskisi gosterilmistir. Bizim c¢alismamizda
hasta ve kontrol grubunun KTA(%) ve VE/VCO; degerleri arasinda fark yoktu. Giardini ve
arkadaglarinin ¢alismasinda hastalarin yas ortalamasinin 24 + 8 yil (Aralik 16-59 yas)
oldugu ve 118 hasta ile daha genis bir hasta popiilasyonunda yapildigi géz Oniinde
tutulmalidir. Giardini’nin ¢alismasinda higbir hasta desature olmazken, bizim ¢alismamizda
3 hastanin testleri desature olduklari i¢in sonlandirildi.

Hasta grubunun ulagilabilecek maximum V02 yiizde degeri V02(%) kontrol grubunun
Olciimlerine gore anlamli diisiikk saptandi. Rowe ve arkadaslarimin yaptiklar1 calismada
akciger patolojisi olmayan opere Fallot Tetralojisi hastalarinda VO2(%) degeri %76,8
olarak ve kontrol grubundan diisiik saptanmis, ayni zamanda bu hastalarin solunum
fonksiyon testlerini de normal bulmuslardir (116).

Inuzuka ve arkadaslarinin yas ortalamasi 33+13 y1l olan, postoperatif iizerinden 10 yil ve
tizeri donemde olan 1375 KKH ile (89) yaptiklar1 ¢alismada hedef KTA(%) degerinin ve
V0, degerinin hastalarin mortalite ve morbiditesini Ongdrmedeki 6nemini  ortaya
koymuslardir. Bu durum KTA’nin otonom disfonksiyon, ndérohormonal aktivasyon ve
kardiyak aritmilerle olan iliskisine baglanmistir (127). Bizim ¢alismamizda hasta ve kontrol

gruplarinin KTA(%) degerleri arasinda anlamli fark bulunamadi.



Cetin ve arkadaslarinin yaptiklar1 ¢alismada Pro-BNP diizeylerinin FT’li hastalarda yiiksek
goriilmesinin yaninda, hasta grubunda egzersiz siiresinin daha kisa, KTA(%) ve VO2(max)
degerlerinin daha diisiik oldugu goriilmiistiir (105). Bu baglamda hasta Pro-BNP diizeyleri
ve egzersiz siiresi, KTA(%), VO2(max) arasinda negatif korelasyon kurmuslardir. Bizim
caligmamizda ise benzer sekilde Pro-BNP diizeyleri hasta grubunda daha yiiksek, egzersiz
stiresi daha kisa bulunmustur. KTA(%) ve VO2(max) ile korelasyon saptanmamastir.

Fallot Tetralojisi gibi konjenital kalp hastaliklarinda kardiyak debi, ulasilan maksimum kalp
hizi ve atim hacminin normalden diisik olmasi beklenir. Carvalho ve arkadaslarinin
calismasinda opere FT’li hastalari postoperatif 5.yildan sonra standart Bruce protokolu ile
degerlendirilmis pulmoner regiirjitasyonun derecesi ve RVP arttikga atim hacminin de
azaldigr gortilmustir (128). Bizim ¢alismamizda da hasta grubunun atim hacmi kontrol
grubuna gore anlamli derecede diisiiktii. Fakat RVP degerleri hasta ve kontrol grubunda
istatistiksel olarak farkli degildi.

Narayan ve arkadaslarinin yaptiklar1 ¢alismada da operasyon yaslar1 3 yas altinda ve 7 yas
izerindeki erigkin yasa ulasmis FT’li hastalar kiyaslanmis; operasyon yaslari daha biiyilik
olan grubun, daha diisik RVEF degerine, daha yiiksek RVEDV ve RDESV degerlerine
sahip olduklari goriilmiistiir (6). Bizim ¢alismamizda da 1 yas altinda opere olan hasta grubu
ile 1 yas iizerinde opere olan hasta grubu kiyaslandi; RVEF 1 yas iizerinde opere olan grupta
daha diisik, RVEDV ve RVESV daha yiiksek bulundu. Narayan’in calismasinda (6)
VOz(max) ve VO2(%) degerleri de 7 yas ilizerinde opere olan hastalarda daha diisiik
cikmigsa da bizim ¢alismamizda iki grup arasinda anlamli fark bulunamadi.

Daha 6nce yapilan ¢alismalarda 12 derivasyonlu EKG’de %19, Holter monitorizasyonunda
ise %60’a varan oranda ventrikiiler erken atim saptanmistir (65,129). Bizim ¢alismamizda
da hastalarin 10’unda (%71,4) ventrikiiler erken atim (VEA) saptandi. 6 hastada(%42,3) ise
supraventrikiiler erken atim (SVEA) saptandi.

Harrison ve arkadaslarinin 18 FT hastasiyla yaptiklar ¢alismada hastalarin %50’sinde VT
gorilmiistiir, %33’tinde VEA goriilmiistiir (67). Bizim ¢alismamizda ise 1 hastada kisa
stirekli VT %71,4’linde VEA saptandi. Ventrikiiler erken atimlar ani 6liim igin risk
olusturmadigi i¢in farmakolojik tedavi baglanmada.

Hasta grubumuzun izlem siiresi ¢ok uzun degildir ve ¢alismaya katilan hasta sayist azdir.
Buna ragmen elimizdeki veriler total korreksiyon operasyonu olmus Fallot Tetralojisi
hastalarinin semptomlar1 olmasa ve klinik durumlar1 iyi olsa da ameliyat sonrasi orta
donemdeki izlemde hem ekokardiyografik ¢alismada, hem de egzersiz testinde bozukluklar

goriilmektedir. Aslinda sag ventrikiile ait goriintiilemeler i¢in en giivenilir yontem CMR



olsa da, goriintilleme tekniginin pahaliligi ve ulasimin zor olmasi en biiyiik ¢ekincedir.
Alternatif bir yol olarak, bu hastalarin izleminde ekokardiyografik teknikler kullanilarak sag
ve sol ventrikiil fonksiyonlarinin degerlendirilmesi ve ayrica kardiyopulmoner egzersiz
testlerinin kullanilmasi heniiz klinik bozulma olmadan hastalarin manipiilasyonunda erken
onlemlerin alinmasini saglayabilir. Ekokardiyografik bulgular ile hastalarin klinik bulgulari
arasindaki iligkinin degerlendirilmesi i¢in ayni hastalik grubunda fakat farkli klinigi olan
hastalarla daha uzun siireli ve daha genis kapsamli ¢aligsmalara ihtiyag¢ vardir. Bulgularimizi
yorumlarken ameliyat sonrasi izlem siiresinin ¢ok uzun olmadiginin, hasta sayimizin kistili
oldugunun ve ikinci dekattan daha biiyiik hastamizin bulunmadiginin g6z oniine alinmasi
gerekir. Buna ragmen yapilan degerlendirmeler sonucunda iki hastada pulmoner kapak
replasmani karar1 verilmistir.

Sonug olarak; Fallot Tetraloji’li hastalar tam diizeltme operasyonunu takip eden yillarda
uzun siire asemptomatik olsalar ve normale yakin bir yasam siirseler de ileri donemde
gelisecek  komplikasyonlar agisindan  yakin  izlem; klinik, elektrokardiyografi,
ekokardiyografi, kardiyopulmoner egzersiz testi, 24 saatlik Holter monitorizasyonu, CMR
gibi yontemlerle aralikli degerlendirme; ve yeni girisimlerin ge¢ kalinmadan, zamaninda
uygulanmasi; yasam siiresinin uzatilmasi, ani Oliimiin Onlenmesi ve yasam kalitesinin

iyilestirilmesi i¢in gereklidir.



6. SONUCLAR

Opere Fallot Tetraloji’li hastalarin hemen tiimiiniin asemptomatik oldugu ve subjektif
degerlendirme sirasinda efor kapasitelerinin normal oldugu belirtildigi halde bir kalp
yetersizligi belirteci olan Pro-BNP diizeyleri hastalarda anlamli olarak artmis bulundu
(p=0.014).

12 derivasyonlu ylizey EKG de hastalarin QRS siireleri anlamli olarak daha yiiksekti ve
hastalarin %28’inde risk sinir1 olarak belirlenen 180 msn’nin iizerinde idi.

Opere FT’li hastalarda telekardiyografik kardiyomegali mevcuttu ve kardiyotorasik indeks
normale goére artmis bulundu (p<0,01).

. Hastalarin 2D ekokardiyografi ile Olciilen aort ve pulmoner arter anulus g¢aplari anlaml
olarak artmisti (Sirasiyla p=0.044 ve p=0.017).

Opere FT’li hastalarda 2D ekokardiyografi ile dlciilen sag ventrikiil alaninin hem sistol hem
diyastol sirasinda artmis oldugu goriildii (sirasiyla p=0.012, p=0.05).

. Bir yas altinda ve bir yas ilizerinde opere olan hastalarin kiyaslanmasinda; ge¢ opere
olanlarda sag ventrikiil sistolik ve diyastolik hacimleri anlamli olarak artmis, RVEF diismiis,
hem sag hem sol ventrikiil miyokardiyal performans indeksi artmisti (Sirasiyla p=0.001,
p=0.001, p=0.03, p=0.05).

. Doku Doppler Ekokardiyografi ile mitral ve trikiispid anuluslarindan 6lgiilen miyokardiyal
performans indeksi kontrol grubuna gore anlamli olarak artmisti (p=0.05) ve her iki
ventrikiilde de global fonksiyon bozuklugu oldugunu diisiindiirdii.

. Hastalarin egzersiz siireleri, ulastiklar1 asama, ulasilan kalp hizinin beklenen kalp hizina
orani ve atim hacimleri anlamli olarak daha diisiiktii ve hastalarin %35,8’inde METS degeri
7’nin altinda bulundu ve bu hastalarin fonksiyonel kapasitesi Klas II olarak degerlendirildi.

. METS degeri 7’nin altinda olan hastalarda QRS siiresi anlamli olarak daha uzun, sag
ventrikiil hacmi anlamli olarak daha biiyiik, RVEF daha diisiiktii(sirasiyla p=0.003, p=0.001,
p=0.001)
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