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OZET
Cindik N, Fontan Ameliyai Yapilmis Hastalarin Sistemik Ventrikiil
Fonksiyonlarinin Kardiyopulmoner Egzersiz Testi ve Doku Doppler Cahsmas1 Ile
Degerlendirilmesi ve NT-proB-Tipi Natriiiretik Peptid Diizeyleri ile Olan Iliskisi,
Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dah Uzmanhk Tezi,
2010
Tek ventrikiil fizyolojisi gosteren veya biventrikiiler tamiri miimkiin olmayan kompleks
dogumsal kalp hastaliklarinda ilk defa 1971 yilinda Fontan tarafindan Fontan dolasimi adi
verilen palyatif ameliyat tanimlanmistir. Bu ameliyat teknigiyle pulmoner ve sistemik
vendz doniis birbirinden ayrilir. Bu sayede fonksiyonel tek ventrikiilin maruz kaldig
voliim yiikii azalir ve erken donemde ventrikiil fonksiyon kaybi onlenir. Fontan ameliyati
hastalarin yasam kalitesini ve hayatta kalim oranlarin1 artirmistir. Hastalarin hayatta kalim
orani arttikca uzun donemde hayat kalitesini ve yasami tehdit eden problemlerin ortaya
ciktigr goriilmiistiir. Bu sonug, ortaya ¢ikan sorunlara etki eden faktorlerin saptanmasina
yonelik aragtirmalara hiz kazandirmistir. Calismamizda, Fontan ameliyati yapilmis
hastalarin fonksiyonel durumlari, hayat kaliteleri, sistemik ventrikiilin durumu
konvansiyonel ekokardiyografi, Doku Doppler goriintileme (DTI) ve PW Doppler
Ol¢iimleri ile degerlendirilerek elde edilen verilerle egzersiz kapasitesi, dissenkroni, NT-
pro BNP diizeyi ile arasindaki iligskinin arastirilmasi amaglanmistir.
Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Kalp Damar Cerrahis Béliimiinde Ocak 1991 - Aralik
2008 yillar1 arasinda Fontan ameliyati yapilan, noropsikomotor gelisme bozuklugu ve
kalic1 pili olmayan, egzersiz yapabilecek 28 hasta ¢alismaya alindi. Kontrol grubu olarak
kardiyak iiflirim duyulmasi ve gogiis agris1 sikayetleri ile bagvuran ve telekardiografi
(TELE), elektrokardiyografi (EKG) ve ekokardiografi (EKO) bulgulari normal olan 27
saglikli cocuk alindi. Hastalarin ayrintili fizik muayenesi, EKO, EKG, TELE ve 24 saatlik
holter monitorizasyonu incelemesi yapildi ve kan tetkiki alindi. Bu incelemelerden sonra
bisiklet ergometre yontemi kullanilarak kardiyopulmoner egzersiz testi uygulandi.
Degerlendirme sirasinda 11°1 kiz, 17°si erkek olan hastalarin ameliyat yas1 1.9-14 yas
(ortalama 5.6 = 3.06 y1l, ortanca 5.35 yil), izlem siiresi 1.8 £+ 14.8 yil (ortalama 6.85 + 3.67
yil, ortanca 5.75 yil) bulundu. Hastalarin yas1 ortalama 12.8 + 4.36 yil (aralik; 7.5-25 yas,
ortanca 12.7 yil), kontrol grubunun yasi ortalama 12.5 + 3.76 yil (aralik; 8-25.3 yas,
ortanca 11.9 yil) idi.
Hastalarin boy, kilo ve BMI z skoru ile kontrol grubu 6l¢iimleri arasinda anlamli fark vardi

(p<0.05). Kardiyak debi (CO), atim hacmi (SV), PW ile 6lgiilen sistemik kapak E, E/A



orani, doku sistolik miyakardiyal hiz (Em), doku erken diyastol miyokardiyal hiz (Sm),
fonksiyonel vital kapasite (FVC), 1. sn zorlu ekspiratuar voliim (FEV 1), maksimum istemli
ventilasyon (MVV), maksimum is yiikii, anacrobik esikte is yiikii, maksimum kalp hizi,
kronotropik indeks, maksimum oksijen kullanimi, maksimum karbondioksit iiretimi
hastalarda kontrol grubuna gore diisiikk bulundu (p<0.05). Sol ventrikiil miyokardiyal
performans indeksi (MPI), septum MPI, sag ventikiil MPI, sistemik kapak PW MPI,
dissenkroni Olgiimleri, NT-pro BNP diizeyleri kontrol grubuna gore hastalarda belirgin
yuksekti (p<0.05). PW sistemik kapak izovolemik relaksasyon zamani (IRT), DTI ile
Olgiilen IRT ve izovolemik kontraksiyon zamani (ICT) hasta grubunda belirgin uzundu
(p<0.05). Dissenkroni Ol¢timleri ile kitle/voliim orani, PW ile hesaplanan MPI, TDI ile
hesaplanan MPI, NT-pro-BNP ile arasinda (+) yonde, kronotropik indeks, maksimum kalp
hizi, bazal- maksimum oksijen satiirasyonu, maksimum is yiikii 6l¢timleri ile (-) yonde
korelasyon oldugu belirlendi. NT-pro-BNP ile FVC, FEV1, MVV, maksimum is yiikd,
maksimum kalp hizi, solunum rezervi, kronotropik indeks, SV, CO ile (-) yonde, TDI MPI,
PW MPI, kitle/voliim orani arasinda (+) yonde, solunum rezervi ile SV, CO arasinda
pozitif korelasyon oldugu saptandi. Hastalarimizla kontrol grubu arasinda NT-pro-
BNP’nin cuttoff degeri degeri 90 pg/ml (sensitivite %89.3, spesifite % 81.5) hesaplandi.
NT-pro-BNP diizeyi > 90 pg/ml olanlarda boy, kilo ve BMI z skoru, bazal ve maksimum
Oz degeri, TDI ile hesaplanan MPI degeri, miyokardiyal doku hizlari, kitle/voliim, sol
atriyum voliim, E/A orani, dissenkroni dl¢iimleri, solunum fonksiyon testleri, kronotropik
indeks arasinda belirgin fark bulundu (p<0.05).

Sonug olarak hastalarin klinik ve fonksiyonel durumunu degerlendirilmesinde egzersiz
kapasitesi, NT-proBNP, dissenkroni ve DTI dl¢timleri arasinda iistiinliik bulunamamustir.
Bu metodlar ile konvansiyonel ekokardiografik inceleme karsilastirildiginda hastalar
degerlendirmede dissenkroni ve DTI &lglimlerinin istiinliigiiniin tartisilmaz oldugu
goriilmiistiir. NT-proBNP, dissenkroni ve DTI 6l¢timleri ile egzersiz kapasitesi arasindaki
ters iliski olmasi nedeniyle bu 6l¢limlerin Fontan hastalarinda daha detayli arastirilmasi
gerektigini gostermistir. Bu nedenle hastalarin ameliyat oncesi ve sonrasi takiplerinde NT-
proBNP, dissenkroni ve DTI Odl¢limlerinin seri yapilip ve cutoff degerler olusturularak
klinik ve fonksiyonel durumla iligkisinin arastirilmasi gerekmektedir.

Anahtar Kelimeler: Fontan Dolasimi, Dissenkroni, DTI, NT-proBNP, Egzersiz Testi



SUMMARY

Cindik N.The evaluation of systemic ventricular function of patients who undergone
Fontan operation via cardiopulmonary exercise test and tissue doppler study and the
relationship with NT-proB type natriuretic peptide levels. Baskent University
Medical Faculty, Department of Pediatric Cardiology
For the first time in 1971, Fontan described a palliative operation named Fontan circulation
for complex congenital heart disease which showed single ventricular physiology or for
which biventricular repair is not possible. Pulmonary and systemic venous return is
separated via this operation technique. By the prevention of early ventricular function loss
and insufficient blood oxygen level because of volume load over functional single ventricle
with this technique, survival ratios and quality of life of patients were increased. As the
survival ratio was increased, problems that endanger the life quality and the patients’ life
were seen in the long term. This result speeded up the researches on determination of
factors affecting the outcoming problems. In our study, functional status, life quality,
systemic ventricle status of patients with Fontan operation were evaluated via conventional
echocardiograpy, tissue Doppler Imaging (DTI), and PW Doppler measurements with the
aim of the determination of the relation between the resulting data and execise capacity,
dyssynchrony, NT-proBNP levels.
28 patients with exercise capacity who underwent Fontan operation between January 1991
and December 2008 in Cardiovascular surgery Department of Baskent University Medical
Faculty were included in the study. Patients with neurupsychomotor developmental
problems and permanent pace were excluded from the study. 27 healthy children who
attended with cardiac murmur and chest pain with normal telecardiography, ECG and
echocardiography were chosen as the control group. Detailed physical examination, ECHO,
ECG, TELE and 24-hour holter monitorization of the patients were performed and blood
was drawn for analysis. Cardiopulmonary exercise test was performed via bicycle
ergometer method. 17 of the patients were male and 11 were female. The average age of
operation was 5.6 + 3.06 years ( range 1.9-14, median 5.35 years). The duration of follow
up was 1.8 £ 14.8 years ( mean 6.85 + 3.67 years, median 5,75 years). The mean age of
patients was 12.8 + 4.36 years (range 7.5-25 years, median 12.7 years). The mean age of
control group was 12.5 & 3.76 years (range 8-25.3 years, median 11.9 years)

There was a significant difference between patients and controls in realtion to weight,
height and BMI z scores (p< 0.05). Cardiac output (CO), stroke volume ( SV),  systemic

valve E measured with PW, E/A ratio, tissue systolic myocardial velocity (Sm), tissue early



diastolic myocardial velocity (Em), functional vital capacity (FVC), forced expiratory
volume in 1 sec (FEV1), maximum voluntary ventilation (MVV), peak work, work at
anaerobic threshold, peak heart rate, chronotropic index, peak oxygen consumption, peak
carbondioxide production were all decreased in patients when compared with control
group (p<0.05). ). Left ventricle myocardial performance index (MPI), septum MPI, right
ventricle MPI, systemic valve PW MPI, dyssynchrony measurements, NT-proBNP levels
were significantly higher in patients (p<0.05). Systemic valve isovolemic relaxation time
(IRT) measured with PW, IRT measured with DTI, and isovolemic contraction time(ICT)
were significantly prolonged in the patient group (p<0.05). There was a positive correlation
with dyssynchrony measurements and mass/volume ratio, MPI calculated with PW, MPI
calculated with TDI, NT-proBNP. A negative correlation was found between
dyssynchrony measurements and chronotropic index, peak heart rate, basal-peak oxygen
saturation, peak work measurements. While a negative correlation was present between
NT-proBNP levels and FVC, FEV1, MVV, peak work, peak heart rate, respiratory reserve,
chronotropic index, SV, and CO; a positive correlation was found between NT —proBNP
and TDI, MPI,PW MPI, mass/volume ratio. A positive correlation was present between
respiratory reserve, SV and CO. NT-proBNP cutoff level between patients and controls
was 90 pg/ml ( sensitivity 89,3 %, spesitivity 81,5 %). A significant difference was found
with NT pro BNP level > 90 pg/ml in relation to height, weight, BMI z score, basal and
peak O value, MPI value calculated with TDI, myocardial tissue velocities, mass/volume
ratio, left atrium volume, E/A ratio, dyssynchrony measurements, respiratory function tests,
chronotropic index (p<0.05).

As a conclusion, no superiority could be found between exercise capacity, NT-proBNP
dyssynchrony and DTI measurements for the evaluation of clinical and functional status of
the patients. When these methods were compared with conventional echocardiography, the
superiority of dyssynchrony and DTI measurements in the evaluation of patients was
undebatable. The negative correlation between NT-proBNP, dyssynchrony, DTI
measurements and exercise capacity demostrated that these measurements in Fontan
patients should be studied in a more detailed way. For this reason, serial measurements of
NT-proBNP, dyssynchrony and DTI measurements of patients before and after operation
and also during follow up should be performed, cutoff values be constituted and the

relationship of the clinical and functional status with these parameters should be searched.
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PA Pulmoner Atrezi

PS Pulmoner Stenoz

PLE Protein Kaybettiren Enteropati

RAAS Renin-Anjiotensin-Aldosteron Sistemi
RER (RQ)  Respiratuar Degisim Orani
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Sm Miyokardiyal S Dalgast Doku Doppler
SR Solunum Rezervi

SV Atim Hacmi

SVT Supraventrikiiler Tasikardi
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Dogumsal kalp hastaligi 1000 canli dogumda 4-8 oraninda goériiliir. Bu hastalarin % 2-
10°’nunu tek ventrikiil fizyolojisi gosteren grup olusturur (1-3). Bu grubun biiyiik
cogunlugunda iki ventrikiil mevcut olup; biri rudimanter kalmisken, diger ventrikil tiim
kardiyak fonksiyonlar1 tek basina istlenmistir. Tek ventrikiil fizyolojisi gdsteren veya
biventrikiiler tamiri miimkiin olamayan bu kompleks grupta 1971 yilinda Francis Fontan
tarafindan Fontan dolasimi adi verilen palyatif ameliyat yapilmistir (4). Bu ameliyat
teknigiyle pulmoner ve sistemik vendéz doniisiin birbirinden ayrilmasi saglanmistir.
Boylece, fonksiyonel tek ventrikiiliin maruz kaldigi voliim yiikii nedeniyle olusan erken
donemdeki ventrikiil fonksiyon kaybinin dnlenmesi ve yetersiz kan oksijen seviyesinin
diizeltilmesi ile hastalarin yasam kalitesi ve hayatta kalim oranlar1 artirilmistir.

Hastalarin hayatta kalim orami arttikca uzun dénemde hayat kalitesini ve yasami tehdit
eden problemlerin ortaya ¢iktig1r goriilmiistiir. Bunlardan en onemlileri aritmi, protein
kaybettiren enteropati, tromboembolizm ve olduk¢a nadir ama letal komplikasyon olan
plastik bronsittir (5-9). Hastalarin uzun doénem izleminde, ge¢ yetersizligin arttigi ve
fonksiyonel durumun kétiilestigi calismalarla vurgulanmaktadir. Altta yatan mekanizmalar
yeterli  anlagilamadigindan  sistemik  ventrikiilde olusan ilerleyici  bozulma
engellenememistir. Geg yetersizligin nedeni olarak preoperative ortalama pulmoner arter
basinc1 yliksekligi ve preoperative ventrikiil fonsiyon bozuklugu sug¢lanmistir(10).
Hastalarin degerlendirilmesinde konvansiyonel EKO o&l¢iimii yeterli olmadigindan yeni
tan1 metodlar1 aragtirtlmis; doku Doppler goriintilleme (DTI), natritiretik peptid, egzersiz
testi kullanilmaya baglanmistir (11-13). NT-pro BNP diizeyi ile hastalarin klinik ve
fonksiyonel durumu arasinda iligki belirlenmis, 282.3 pg/ml iistiindeki NT-pro BNP
degerinin Fontan hastalarinda kalp yetersizligini gosterdigi bildirilmistir (13). Bu konuda
calismalar sinirli sayidadir.

Bu c¢alismada, klinigimizde Fontan ameliyati yapilmis hastalarin fonksiyonel durumlari,
hayat kaliteleri, sistemik ventrikiilin durumu, egzersiz kapasitelerinin degerlendirilmesi,
elde edilen verilere etki eden faktorlerin tanimlanmasi planlanmistir. Elde edilen verilere
gore bu hastalarda mortalite ve morbiditeyi etkileyen ventrikiil fonksiyon bozukluklarinin

erken donemde taninmasi, yeni tedavi ve izlem protokolleri olusturulmasi amaglanmastir.

GENEL BILGILER



2.1. FONTAN DOLASIMI

2.1. Fontan Ameliyati

Biventrikiiler tamiri miimkiin olamayan veya tek ventrikiil fizyolojisi gosteren kompleks
konjenital kalp anomalilerinde yapilan paliyatif bir islemdir. ilk defa 1971 yilinda Francis
Fontan ve Baudet tarafindan tanimlanmistir (4). Fonksiyonel tek ventrikiil fizyolojisindeki
olgularda ¢esitli paliyatif girisimler ile (pulmoner band, aorta- pulmoner santlar vb) kismi
olumlu sonuglar elde edilebilmesine karsin, trikiispit atrezili hastalarin diizeltici cerrahi
tedavisi i¢in one siiriilen klasik Fontan prosediiriiniin ilk kullaninmindan sonra, bu cerrahi
teknigin endikasyon alani genislemistir (8,14). Bu ameliyatla sistemik vendz doniis
pulmoner sisteme yonlendirilir. Bu teknigin ilk orijinal sekli klasik Glenn anastomozunu
takiben sag atriyumun pulmoner artere anastomoz edilmesidir. Bu operasyonda sag
atriyum pulmoner arter arasma ve IVC (Inferior Vena Cava) agzina kapaklar yerlestirilmis
ve interatriyal agiklik kapatilmistir. Zamanla cerrahi igin risk faktorlerinin ortaya konmasi
ve cerrahi teknik ile teknolojik gelismelerin 1s1ginda bu teknikte de modifikasyonlar
gelistirilmistir (15-17). En &nemli biiyiik degisiklik kapaklarn kullanilmamasidir. ilk
Fontan ameliyatindan sonra aritmi sik gozlenmistir. Leval ve arkadaslari, Jonas ve
Castenada 1988 yilinda total cavapulmoner anastomoz teknigini gelistirmis, 1990 yilinda
Bridges ve arkadaslari tarafindan yiiksek riskli gruplarda ilk defa fenestrasyon teknigi
kullanilmigtir (18). Fenestrasyon yiiksek riskli grupta hayatta kalim oranini artirmakta,
hastanede yatis siiresini ve tiip drenaj siiresini azalttig1 iyi bilinmesine ragmen inme riskini
artirdig1 konusunda fikir ayriligi vardir. Bunun disinda iki asamali yontem kullanilmasi (ilk
asama bidirektional superior vena cava anastomozu, ikinci asama inferior vena cavanin
pulmoner artere anastomozu), lateral tlinel yontemi, interatriyal ve kalp disinda tiinel
yapilmasi gibi teknikler modifikasyonlar arasinda sayilmaktadir (Sekil 2.1.) (3).

Sekil 2.1. Ameliyat Teknikleri

Lateral tiinel +fenestrasyon Konduitle ekstrakardiyak tiinel Kawashima-tipi
ameliyat -bilataral
kavopulmoner

anastomoz
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Giiniimiizde, Fontan ameliyati sag atriyoventrikiiler iliskinin olmadig1 ya da daha karmasik
kompleks anomalilerde biatriyal ve biventrikiiler onarimin miimkiin olmayacagi ¢esitli
konjenital kalp hastaliklarinda (sol atriyoventrikiiler kapak atrezisi, ¢ift girisli sol veya sag
ventrikiil, hipoplastik sol veya sag kalp sendromu, pulmoner atrezili hipoplastik sag kalp
sendromu vb) ve bazi Ebstein anomalilerinde de tercih edilen ameliyat tipidir (12,19).
Fontan ameliyatinda esas amag, yiiksek diizeyde seyredecek sistemik vendz basing yardimi
ile saglanacak laminer akimli ven6z kanin pulmoner sisteme iletilmesidir. Pulmoner
dolasgimda kural diisilk pulmoner vaskiiler rezistansdir. Pulmoner vaskiiler rezistans
kardiyak debiyi (CO) kontrol eder. Bu nedenle pulmoner yatagin iyi gelismesi ve pulmoner
vaskiiler direncin diisiik olmas1 dnemlidir.

2.1.2. Fontan ameliyati yapilan kompleks kalp anomalileri

Fonksiyonel tek ventrikiil fizyolojisi gosteren kompleks konjenital kalp anomalileri
konjenital kalp hastaliklarinin yaklasik % 2-10’ununu olusturur. Bu grubun biiyiik
cogunlugunda iki ventrikiil mevcut olup biri rudimanter kalmisken diger ventrikiil tiim
kardiyak fonksiyonlar1 tek basina iistlenmistir Heterojen bir gruptur. Ug¢ ana subgrupta
incelenebilir (3).

a) Tek atriyoventrikiiler baglantinin oldugu kalp anomalileri (Cift girisli sol veya sag
ventrikiil) (Sekil 2.2)

Sekil 2.2. Cift Girisli Sol Ventrikiil




b) Sag veya sol atriyoventrikiiler iliski yoklugu veya agir stenozuna eslik eden ventrikiil
hipoplazili anomaliler (Trikiispit Atrezisi, intakt Ventrikiiler Septumlu Pulmoner Atrezi,

Mitral Atrezi, Hipoplastik Sol Kalp Sendromu...) ( Sekil 2.3.)

Sekil 2.3. Trikiispit atrezisi + biiylik
arter transpozisyonu

) Biventrikiiler onarima izin vermeyen diger kompleks gruplar (Dengesiz Ventrikiillii
Atriyoventrikiiler Septal Defekt (AVSD), Cift Cikimli Sag Ventrikiil, Tiim diizeltme
imkan1 olmayan kompleks yapili biiyiik arter transpozisyonu.....)( Sekil 2.4.)

Sekil 2.4. Dengesiz AVSD +
Hipoplastik sag ventrikiil

2.1.3. Fontan Ameliyat1 Kriterleri

Fontan ameliyatinin basarili olmasi ve riski azaltmak i¢in Choussat ve Fontan 10 kriter 6ne
siirmiistiir (20). Ilk defa trikiispit atrezili olgularda tanimlanan, basar1 ve hayatta kalim
oranin1 dnemli dl¢lide etkileyen bu kriterler tiim diizeltme sans1 olmayan diger konjenital
kalp hastaliklarinda da goreceli olarak kullanilmaktadir. Choussat ve Fontan kriterleri

Tablo 2.1.’de sunulmustur.



Tablo 2. 1. Choussat ve Fontan Kriterleri
. Ameliyatin 4-15 yaglar1 arasinda yapilmasi
Kalp ritminin siniis ritmi olmasi
Sistemik venoz doniisiin normal olmasi

Sag atriyal voliimiin normal olmasi

1
2
3
4
5. Ortalama pulmoner arter basincinin < 15 mmHg olmasi
6. Pulmoner arteriyel rezistansin < 4 U/m? olmasi

7. Pulmoner arter ¢ap1 /Aorta ¢ap1 > 0.75 olmasi

8. Sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonunun > %60 olmasi

9. Mitral kapagin saglam olmasi

10. Onceki pulmoner arter cerrahilerine bagli sorunlarin olmamasi

Preoperative ventrikiiler fonksiyon bozuklugu ve/veya ortalama pulmoner arter basincinin
yiiksek olmasi erken ve uzun donemde morbidite ve mortaliteyi etkileyen onemli risk
faktorleridir. Erken ameliyat yasi, onemli kapak yetersizligi, pulmoner-vendz sistem
anomalileri diger risk faktorleri arasinda sayilir (21).

2.1.4. Fontan Ameliyati Komplikasyonlari

Fontan ameliyat1 sonrast kompleks konjenital kalp hastaliklarinda hayatta kalim orani
yiikselmistir. Hayatta kalim orani arttik¢a hastalarin fonksiyonel durumlari, hayat kaliteleri
ve buna etki eden faktorlerin arastirilmasi 6nem kazanmistir. Erken donem g¢alismalarda 1.
ayda hayatta kalim oran1 % 80-85 iken son serilerde bunun % 96’1ya ulastigi, on yillik
yasam orani % 50-93, 15 yillik yagsam oraninin % 50-91°lere yiikseldigi belirlenmistir (22-
25). Hastalarin hayatta kalim orani arttik¢a uzun donemde hayat kalitesini ve yasami tehdit
eden problemlerin ortaya ¢iktigr gorlilmiistiir. Bunlardan en Onemlileri aritmi, protein
kaybettiren enteropati, tromboembolizm ve olduk¢a nadir ama letal komplikasyon olan
plastik bronsittir.

a) Aritmi: Atriyopulmoner baglanti yapilmis hastalarda goériilme insidansi diger ameliyat
tiplerine gore yiiksektir (17). Gallet ve arkadaslari Fontan ameliyatindan 5 yil sonra aritmi
insidansini atriyopulmoner baglant1 yapilmis olgularda % 33, total kava pulmoner baglanti
(TCPC) vyapilmis hastalarda % 18, sag atriyum-sag ventrikiill baglantt yapilmisg
olgularda % 11 bulmustur(5). Aritmi siklig1 1. yilda % 6, 3. yilda %12, 5. yilda %17 ve 10.
yilda % 30-40 arasinda oldugu belirlenmistir (6, 26-27). Hastalarda bradiaritmi ile iliskili
siniis nod disfonksiyonu yan1 sira supraventrikiiler tagikardiler (kavsak ektopik tasikardi,

atipik atriyal flutter, atriyal ektopik tasikardi, intraatriyal reentry tasikardi) saptanmuistir.



Bradiaritmi goriilme insidans1 5. yilda % 17, 10. yilda % 27, supraventrikiiler tasikardi
insidanst % 5.5, 5. yilda % 6, 10 yilda % 10 bulunmustur (17,26). Ventrikiiler aritmi
goriilme insidansinin diistik oldugu goriilmiistiir (17). Supraventrikiiler tasikardiler 6nemli
hemodinamik bozukluga neden oldugundan hemen sonlandirilmasi onerilmektedir (28).
Siniis nod disfonksiyonu; siniis nodunun veya sinus nodunu besleyen damarlarin cerrahi
nedenle zedelenmesi sonucu olugmakta ve atriyal reentry tasikardi olusumuna egilim
yaratmaktadir (26, 29). Progresif atriyal genisleme ve intraatriyal dikis bolgeleri (lateral
tinel yapilanda) atriyal reentery tasikardi olusumunu kolaylastirmistir (6). Atriyal
aritminin uzun dénem tedavisinde ilag veya ablasyon yontemi segilmistir (30-31). Diger
secenekler olarak sag atriyal maze ve rediikksiyon plasti kullanilmaktadir (31).
Semptomatik bradikardisi olan ve pace yerlestirilen hastalarda, pace modu olarak,
pulmoner vendz doniis ve kardiyak debinin daha iyi oldugu DDD modunu segilmesi
Onerilmistir (32).

b) Protein kaybettiren enteropati (PLE): Insidans1 % 6-13 arasinda saptanmustir (6-7,
25). Ameliyattan haftalar veya yillar sonra geligsir. Patogenezi tartismalidir.
Etyopatogenezde; kronik sistemik vendz basing artisinin olusturdugu lenfanjiektazi, CO’un
azalmasina bagli artan anjiotensin 1, enfeksiyon ve anormal mezenterik vaskiiler rezistans
sorumlu tutulmustur (33-35). Ventrikiiler anatomi, uzamis bypass zamani, preoperative
yiiksek end-diastolik basing, uzun siire hastanede yatis siiresi ile ge¢ donemde PLE
olusumu arasinda iligki saptanmistir (7). Protein kaybettiren enteropati gelistikten sonra 5
yilda yasama oran1 % 50’ye diistiigii bildirilmistir (33,36). Hastalarda plevral efiizyon, asit,
O6dem ve kronik ishal olustugu, serumda protein ve gama-globulin diizeyinin distigi,
gaitada alfa-1 antitripsin diizeyinin arttigi belirlenmistir. Ayrica enfeksiyonlara egilimde
artig oldugu goriilmiistiir. PLE tedavisinde ilk zamanlar diet modifikasyonu, antikonjestif
tedavi denenmistir. Bu tedavinin basari olasiliginin %1’in altinda olmasi nedeniyle yeni
tedavi protokolleri arastirilmistir. Gliniimiizde heparin, kortikosteroid, octreotide acetate,
oral budesonid, sildenafil, infliximab PLE tedavisinde kullanilmaktadir (37-40). Hipoksi,
uzun siire yiiksek rakimda yasama, uzun uguslarin PLE olusumunu uyardigi saptanmistir.
Asiri bradikardi, AV dissosiasyonu olan PLE’li hastalarda ritmin pil ile diizenlenmesinden
sonra PLE’nin diizeldigi goriilmiistiir. Barsagin etkilenmis kisminin rezeksiyonunun klinik
diizelme sagladigi belirlenmistir. Bu tedavilere cevap alinmadiginda atriyal fenestrasyon
olusturulmas1 veya son tedavi segene8i olarak transplantasyon denenmistir.

Transplantasyon sonrast PLE’nin diizeldigi, nadir de olsa yillar sonra tekrarladigi veya



diizelmenin hi¢ olmadig1 goriilmistiir. Antirejeksiyon tedavisinin de PLE olusturdugu
saptanmustir (32-33, 41).

¢) Tromboembolizm: Tromboz insidanst % 2,2-33 arasinda saptanmustir (27, 42-44).
Kronik sistemik vendz basing artisi, CO’un diisiik olmasi, endotelyel disfonksiyon,
istirahatta vendz tonus artigi, sistemik vendz doniis ve pulmoner dolagim iginde staz
olugsmasi tromboz olusumuna egilimi artirmistir (43, 45-46). Ayrica karaciger bozuklugu
ve protein kaybettiren enteropati prokoagiilan ve antikoagiilan faktorler arasindaki dengeyi
bozarak tromboz olusumuna katkida bulundugu saptanmistir(45). Antikoagiilan ajan olarak
asetilsalisilik asit tercih edilir. Aritmi, protein kaybettiren enteropati ve ventrikiil fonksiyon
bozuklugu olan hastalarda aspirine ek olarak tedaviye cumadin eklenmesi oOnerilmistir
(7,27). Sistemik vendz trombiisiin, pulmoner sisteme masif embolisinin sok, aritmi ve
6lime yol agtig1 belirlenmistir. Hastane dis1 ani 6liimiin en sik nedenlerinden biri oldugu
saptanmistir. Kronik multiple pulmoner mikroembolinin pulmoner vaskiiler obstruktif
hastaliga yol ag¢tigit ve Fontan dolagiminin o6liimciil ge¢ komplikasyonu oldugu
bildirilmistir (9).

d) Hepatik Yetersizlik: Kronik sistemik vendz basing artisinin hepatik vendz konjesyona
ve uzun donemde hepatositlerde fibrozise ve siroza yol agtig1 saptanmistir. Uzun dénem
takipte, hastalarin biiyiik bir boliimiinde, karaciger enzim diizeyi normal veya normalin
hafif istiinde Ol¢lilmiistiir. Gama-glutamil taransferaz siklikla normalin hafif istiinde
olgililmesine ragmen bilirubin diizeyleri normal bulunmustur (47).

e) Nefropati: Kronik sistemik vendz basing artisi ve diisik CO’un uzun donemde
bobreklerde de fonksiyon kaybina neden oldugu, ACE (Anjiotensin Converting Enzim)
inhibitdrii ile bu durumun yavaglatilacag: bildirilmistir (48).

f) Plastik bronsit: Olduk¢a nadir goriiliir. Superior vena kavada basing yiikselmesine
sekonder torasik duktal drenajin engellenmesi nedeniyle biiyiikk havayollarinda solid
fibrinomucoid materyal birikmesine bagli persistan segmental atelektazi, biiyiik
havayollarinda daralmalar olusturan 6liimciil komplikasyondur. Balgamda fibrinomukoid
materyal goriiliir. Tedavisi zordur. Tedavide PLE’de uygulanan tedavi protokolleri
kullanilir (9,49).

g) Hipoksemi: Fontanda zamanla hipoksemide artig oldugu gériilmiistiir. Bu duruma ASD
(Atriyal Septal Defekt), kalbe donen anormal sistemik vendz doniis (sol superior vena,
hepatik venlerin direk sol atriyuma donmesi), agir ventrikiiler disfonksiyon, pulmoner
arteriyovendz malformasyonun (Glenn anastomozu yapilan hastalarin % 25’inde) neden

oldugu saptanmistir. Kardiyak kateterizasyon veya cerrahi yolla baglantilarin kapatilmasi;



artriyovendz malformasyonda hepatik vendz akimin pulmoner dolasima yonlendirilmesi ile

satlirasyonda diizelme oldugu saptanmistir (50-53).

2.2. KARDIYOPULMONER EGZERSIZ TESTI (KPET)

2.2.1.Tanim ve Genel Kurallar

Egzersiz, istirahat sirasinda belirti vermeyen patolojileri saptamak ve cesitli sistemlerin
yeterliligini belirlemek i¢in olduk¢a sik kullanilan fizyolojik bir testtir. Egzersiz tipleri
dinamik ve statik olarak iki gruba ayrilir. Hareket ile birlikte kas kontraksiyonu var ise
dinamik, hareket olmaksizin kas kontraksiyonu var ise statik egzersizden bahsedilir.
Egzersiz esnasinda vagal aktivitenin ortadan kalkmasiyla kalp hizi, alveoler ventilasyon ve
vendz geri doniis artar. Egzersizin erken fazinda kalp debisi, atim hacmi ve kalp hizinin
birlikte artis1 ile; tidal voliim ise alveoler ventilasyonun artirilmasi ile saglanir. Egzersizin
ileri sathalarinda kalp debisi artisi kalp hizindaki artis ile saglanir iken, sempatik aktiviteye
bagli once tidal voliim daha sonra solunum frekansi artmaya devam eder. Yorucu egzersiz
ile sempatik salinim en {ist diizeye ulasir, parasempatik aktivite ortadan kalkar. Salinan
katekolaminler kalp kasilmasini artirarak kalp debisini istirahat diizeyinin 4-6 katina,
solunum frekansini 3-4 katina, tidal voliimii vital kapasitenin %50’ine ulastirir. Egzersizle
olii bosluk ventilasyonu (VD/VT) azalir. Iskelet kaslarinin kan akimi ve oksijen tiiketimi
artar. Egzersiz sonras1 donemde vagal reaktivasyon ile hemodinamik degisiklikler
dakikalar icinde normale doner. Egzersiz sirasinda iskelet kaslarinin artan enerji ihtiyacini
karsilamak amaciyla oksijenin atmosferden alinip mitokondrilere taginmasi sirasinda
olusan olaylarin koordine sekilde birbirini takip etmesiyle egzersiz normal olarak
tamamlanir(54). Egzersize cevapta solunum sistemi, dolasim sistemi ve kaslar onemlidir.
KPET egzersiz sirasindaki solunumsal gaz degisimi, oksijen kullanimi (VO2: oksijen
tilketimi), karbondioksit tiretimi (VCO2) ve dakika ventilasyonu (VE) analizi, EKG, kan
basinci ve oksijen satlirasyonunun monitdrizasyonu ile hastanin semptom sinirlt olarak
maksimum artan egzersiz toleransinin degerlendirilebildigi bir testtir.

KPET solunum, kalp-damar, hemapoetik, noropsikolojik ve kas-iskelet sisteminin

egzersize yanitin1 degerlendiren, biitlinlestirici ve kapsamli bilgi saglayan bir testtir.



Egzersiz testlerinin amaci egzersize katilan organlara belirlenen miktarda stres
uygulamaktir. Test sirasinda yapilan is miktarinin dlgiilebilmesi esastir. Is yiikii progresif
olarak artan protokoller, kisa siirede tolere edilebilecek siddette egzersiz yaptirabilmek i¢in
oldukca yararlidir. Bu amagla en sik kullanilan treadmill ve bisiklet ergometrisidir.
Maksimum egzersizde treadmill’in bisiklet ergometrisine gore maksimum oksijen
kullanim1 %5-10 daha fazladir. Treadmill’de yapilan isin tam olarak 6l¢iilememesi, yanlara

tutunarak kollardan destek almak nedeniyle metabolik ihtiyacin azalmasi dezavantajlaridir.

2.2.2. Kullanilan Egzersiz Protokolleri

Bugiine kadar kabul gérmiis cesitli egzersiz protokolleri bulunmasina ragmen, son yillarda
bazi yeni protokoller kullanima girmistir. Halen kullanilmakta olan egzersiz protokolleri
Tablo 2.2.’de sunulmustur (55).

Tablo 2.2. Egzersiz Protokolleri (Genel Siniflandirma)

Protokol Kullanim Alani
Cok seviyeli artan Oksijen tiiketimi, anaerobik smir ve
Treadmill ergometre protokolleri egzersiz kapasitesinin belirlenmesi
Bisiklet ergometre protokolleri
Progresif artan Egzersiz kapasitesi yani1 sira ventilasyon
1-dakika testi etkinliginin belirlenmesi
Artan ‘ramp’ protokolii
Sabit is ytikii protokolleri Oksijen tiiketimine ve kalp hizina kinetik
cevabin degerlendirilmesi
Stirat (sprint) protokolleri Egzersize baglh bronkospazmin
degerlendirilmesi
6-dakika ytirlime protokolii Agir egzersiz kisitlamasi olan hastalarda

egzersiz toleransinin degerlendirilmesi

Treadmill ile hiz ve/veya egim artirilarak uygulanan protokollerdir.

1) Treadmill protokolleri:

a) Standart Bruce Protokolii: Her ii¢ dakikada bir artan hiz ve egim olmak tizere yedi
basamaktan olusur. Her bir evrede yapilan is 50 watt gibi fazla miktarda artar. Hastalar i¢in
agir olmakla birlikte kalp hastaliklarinin saptanmasi igin 1yi bir metabolik strestir.
Genellikle kardiyologlar tarafindan kullanilir.

b) Naughton ve Weber protokolii: Bir-iki dakikalik basamaklardan olusur ve her evrede
1 metabolik esdeger (MET) is giicii artis1 olur. Egzersizi kisithh olan hastalarda
kullanilabilir.



c) Balke protokolii: Hiz sabittir (3,3 mph), dakikalik % 1 egim artis1 esasina dayanir.
ACIP (The Asypptomatic Cardiac Ischemia Pilot Trial); Birer dakikalik 2 1sinma
evresinden sonra her iki dakikada bir 1,5 MET is yiikii artan evrelerden olusur. Koroner
arter hastaligindan siiphelenildigi durumlarda kullanilabilir.

d) Ramps protokolii: Hasta biiyiik adimlarla yiirimeye baslayincaya kadar bant yavas
hareket eder, sonrasinda 10-60 sn araliklarla egim artirilir.

2) Bisiklet Ergometri protokolleri: Bisiklet pedalinin ¢evrilmesi sirasinda belli bir is
yiikiine kars1 yapilan egzersiz tiiriidiir. Is giicii (W) veya kilopound/metre/dakika (kpm)
birimleri ile degerlendirilir. 1 watt yaklasik 6 kpm’ye esittir. Watt veya kpm oksijen
kullanimin1 ml/dakikaya doniistiiriir. Basamakli artan, rampa veya sabit is yiikii uygulanan
3 tipi vardir. Klinik pratikte en sik kullanilan basamakli artan protokollerdir.

a) Basamakh olarak artan test protokolii: Bu testte hastalar 3 dakika bazal 6l¢timler igin
hareketsiz kalir. Sonraki 3 dakika pedallara herhengi bir diren¢ uygulanmadan basta 60
rpm ile ¢evirmeleri istenir (0 watt-unloaded pedalling), daha sonra is yiikii dakikada 5-25
watt olacak sekilde artirilir.

b) Ramp protokolii: basamakli artan testten farkli olarak egzersiz boyunca pedala
uygulanan yiik sabit bir sekilde artar.

c) Sabit is yiikii uygulanan protokol: Arastirma amagh olarak gaz degisim
bozukluklarinin degerlendirilmesi i¢in kullanilir. Ramp ve basamakli artan test sonrasi
uygulanabilir. Bu testler sonrasi ulagilan maksimum 1is yiikiiniin %50-70’1 uygulanir ve 5-
10 dakika i¢inde ilk testteki maksimum VO2’nin %70-90’1na ulasilir.

Metabolik esdeger (MET); Istirahat oksijen kullanimini gdsteren birimdir. Kirk yasinda 70
kg agirhiginda bir erkegin oturur durumda iken istirahat oksijen kullanimini ifade eder.
Egzersiz kapasitesini belirlemede 6nemli bir gostergedir. 1 MET 3,5 ml/dk/kg oksijen
kullanimina esittir (54-55).

2.2.3. Test oncesi hazirhklar

Ayrintili 6yki, tanilar, almakta oldugu tedaviler, KPET isteme nedeni, fizik muayene
bulgulari, solunum fonksiyon testleri (MVV ve voliimler dahil), akciger grafisi, EKG,
laboratuar testleri (hemogram ve elektrolitler mutlaka bakilmali), hipoksiden
siipheleniliyorsa istirahat arter kan gazi, fiziksel aktivite diizeyi, KPET endikasyon ve
kontrendikasyonlar1 gozden gecirilmelidir. Hastaya 2 saat once yemek yemesi, test giinli
zorlu egzersiz yapmaktan kag¢inmasi anlatilmali, rahat egzersiz kiyafetleri getirmesi
istenmeli ve bilgilendirilmis yazili onay formu imzalatilmalidir. Hastaya test tekrar

anlatilarak EKG, pulse oksimetre, tansiyon mangonu takilmali ve burun kapatilarak



maskenin yerlestirilmesiyle teste baslanmalidir. Hastanin semptomlar1 teste devam
edemeyecek kadar belirginlesmisse veya testi sonlandirma kriterlerinden herhangi biri
mevcutsa test sonlandirilmalidir. Test sirasinda mutlaka en az ii¢ kanalli EKG kaydi
yapilmalidir. Pulse oksimetre ile oksijen satiirasyonu takip edilmelidir. Test siiresince
belirli araliklarla ayni koldan manson kullanilarak kan basinci 6l¢iimii yapilmalidir (54).
Sistolik kan basincinin egzersiz siiresince progresif olarak artmasi beklenir. Diastolik kan
basinci egzersiz stiresince sabit kalabilir ya da diisebilir. Maksimal test kriterleri asagida
belirtilmistir (54,56).
a. Yas ve cinsiyete gore tahmin edilen maksimum kalp hizinin % 85°ne
ulagmak
b. Egzersiz siddetinin artmasina ragmen kalp hizinda daha fazla yiikselme
olmamasi
€. Respiratuvar degisim oraninin (RER veya RQ) 1.15 degerinin iizerine
¢ikmasi
d. Oksijen tiiketiminde platoya ulasiimasi
e. Nefes alma rezervinin (egzersiz sirasindaki maksimal ventilasyonun
dinlenme sirasindaki maksimal ventilasyona (MVV) orani) %40’in altina

diismesi

2.2.4. KPET parametreleri

KPET’nin amaci gaz degisim Ozelliklerini degerlendirmektir. Egzersiz sirasinda akim-
voliim dl¢iimleri, pulse oksimetri yardimiyla nabiz ve satiirasyon 6l¢iimii, 12 derivasyonlu
EKG kayitlari, es zamanl arter kan gazi, kan basinci ve subjektif semptom skorlamasi
degerlendirilebilir .KPET parametreleri agagida 6zetlenmistir (57-59).

1) Oksijen kullammm (Oksijen tiiketimi=VQ2): Hiicresel oksijen ihtiyacini saptamak
amacl kullanilir. Egzersiz testi sirasinda is yiikii artikga VO: artar ve belli bir yiik
diizeyinde nabiz ve atim voliim sinirina ulasinca artik is yiikii artsa bile VO2 artmaz, plato
cizer, buna maksimum VO2 (VO2maks) denir. VOmaks aerobik egzersiz kapasitesini
degerlendiren en iyi parametredir. Yas, cinsiyet, viicut alani, antreman durumuna bagh
olarak degisir. Kadinlarda erkeklere gore %15 daha diisiiktiir. Istirahat VO, degeri 3,5
ml/dk/kg, maksimum VO degeri ise 30-50 ml/dk/kg’dir. VO2’nin plato ¢izmesi egzersizin
maksimal oldugunu gosteren en iyi parametredir.

2) Karbondioksit iiretimi (Karbondioksit atithmi=VCOQO2): CO, kanda ve dokularda

O2’ye oranla daha solubl olmasi nedeniyle VCO: odlgiimleri ventilasyonun kuvvetli bir



gostergesidir. Viicut karbondioksiti egzersizle gelisen metabolik asidozu kompanzasyon
icin kullanilir. VO3 sabit seyrederken VCO2’de meydana gelen degisiklikler katabolizmaya
ugrayan substratlar hakkinda bilgi verir. Egzersize ventilasyon cevabini, anaerobik esik
(AE=laktat esiginin) degerinin damarsal girisime gerek kalmadan degerlendirilmesini
saglar. AE altinda VO2 ve VCO: iligkisi lineer olarak seyreder. Uygulanan ig ytikii arttik¢a
laktik asit ve CO2 iiretimi artar. Anaerobik esik asildiginda dokularda ve kaslarda asidozu
kompanze etmek icin HCOz’ten CO2 olusumunun artmasi ve dokularda depolanan ve
biriken CO2’nin atilmasi saglanir. Bu nedenle AE degerinden sonra VCO2 egimi daha
diktir. Arter kan laktat diizeylerindeki artmay1 en iyi arter kan HCOs diizeyinde diisme
yansitir. Is yiikii ne kadar hizl artarsa CO> atilini da o kadar hizli olur. Egzersizde VCO»,
VE ile cok iyi korelasyon gdsterip birlikte arttigi icin testleri yorumlarken ikisini birlikte
degerlendirmek daha yararlidir. Kanin oksijen tasima kapasitesi, kalp fonksiyonlari,
periferik kan akimi ve dokulara dagilimi belirlemede VO ile birlikte kullanilir.
3) Solunumda Gaz Degisim Orani1 (Respiratory Exchange Ratio(RER): VCO2/VO2):
Steady state durumunda RER respiratuar quatinent (RQ)’e esittir. RQ=1 ise metabolizmada
temel olarak karbonhidratlarin, RQ<1 ise karbonhidrat, yag ve proteinlerin kullanildigini
diistindiiriir. Yani RQ doku diizeyindeki olaylar1 (metabolik olaylar1) bize gosterir. RER>1
ise metabolik asidoz ve hiperventilasyon oldugu diisiiniiliir.

4) Anaerobik esik (AT)= Laktat esigi= Solunumsal esik= Gaz degisim esigi: Egzersiz
sirasinda anaerobik metabolizmanin aerobik metabolizmay1 desteklemeye basladigi ve
laktik asidin tiretilmeye baslandig1 teorik bir degerdir. Metabolik asidozun baslangicini
tahmin etmede kullanilir. AT yas, kullanilan egzersiz protokolii, cihazin tipine gore degisir.
Egzersizin etkilerini monitorize etmede ve kondiisyon durumunu gostermede c¢ok
degerlidir. Sedanterlerde AT beklenen VO2 degerinin %50-60’1, formda olan kisilerde ise
daha yiiksek degerlerde saptanir. Beklenenin %40’ min altinda olmasi genelikle egzersizi
sinirlayan faktoriin kalp-akciger kokenli, dokulara oksijen tasinmasi, mitokondriyal
anormalliklerle ile ilgili oldugunu diisiindiirmektedir.

5) Kardiyak Debi (CO): Egzersizle dokularin artan metabolik ihtiyacin nedeniyle CO

artirtlir. Kalp fonksiyonlarinin egzersiz sirasinda degerlendirilmesi en iyi gostergedir.

Beklenen kalp hizi (prediktive HR): 220-yas veya
210-(yas x 0.65) formiilii ile hesaplanir.



6) Kalp hiz1 rezervi (HRR): Hastanin beklenen kalp hizinda ulastigi maksimum kalp
hizinin (HR) ¢ikarilmasi ile hesaplanir. HRR saglikli kisilerde 15 atim/dakikanin altinda
olmalidir.

7) O2 pulse (VO2 /HR): Kalbin her atimda pulmoner kan akimina atilan veya periferik
dokulara verilen oksijen miktarmi gosterir. Maksimum egzersize ragmen beklenen
degerin %80’in altinda olmasi patolojiktir.

9)Kan Basinc1 (KB): Egzersiz sirasinda calisan kaslarda vazodilatasyon, calismayan
kaslarda ise refleks sempatik aktivasyon ile vazokonstriiksiyon meydana gelir.
10)Ventilasyon: Egzersizle birlikte ventilasyon ve solunum paterni cevabi KPET
yorumlanmasinda 6nemli bilgi saglar. Toplam dakika ventilasyonu, solunum paterni (TV,
frekans), solunum rezervi, solunum zamani (inspiryum zamani, ekspiryum zamani, toplam
solunum zamani) belirleyici parametrelerdir.

a) Dakika ventilasyonu (VE): Akcigerlerden bir dakikada atilan hava voliimiidiir.

b) Solunum paterni: Egzersiz ilerledik¢e nefes derinlik ve frekansi artar. Saglikli
bir insanda 6nce tidal voliim (TV) artar, sonra pik egzersizin %60-70’ine kadar TV
ve frekans artar. Daha sonra frekans artis1 baskin hale gelir. Tidal voliim vital
kapasitenin %50-60’1nda platoya ulasir.

c) Solunum rezervi (VR, SR): Egzersiz sirasinda solunumsal smirlanmay1
(limitasyonu) degerlendirmede Onemli bir parametredir. Solunumsal ihtiya¢ ve
solunum kapasitesi arasindaki iliskiyi gosterir. Saglikli kisilerde maksimum
egzersiz ventilasyonu MVV’nin %70’ine yaklasir.

SR=MVV — VEmaks veya VEmaks/MVV X100 formiiliiyle hesaplanabilir.
VEmaks/MVV degerinin artmast egzersize solunumsal smirlanma oldugunu,
SR’nin azaldigin1 gosterir.

d) Maksimum istemli ventilasyon (MVV): Maksimum solunum kapasitesini
degerlendirmede kullanilir. Solunum fonksiyon testinde 12 saniyelik 6lgiimle direk
degerlendirilebilir veya FEV1 lizerinden ‘FEV1 x 35-40° formiiliiyle hesaplanabilir.

e) Solunum zamani: Egzersizle inspiratuvar rezerv voliim ve ekspiratuvar rezerv
voliim azalir, inspiryum sonu akciger hacmi artar. Ekspiryum siiresi kisalir, bu
nedenle inspiryum siiresinin toplam solunum siiresine orani artar.

f) VE/VO2 (Oksijen igin ventilasyon esdegeri), VE/VCO: (Karbondioksid igin
ventilasyon esdegeri) iliskisi: VO2 kismen VE’den bagimsizdir. VE, VCO: ile
yakindan iligkilidir, orta dereceli egzersizde VE/VCO:z ile iyi koreledir ve bu iliski
lineerdir. AT’de VE/VCO2’nin 32-36’nin altindaki degerleri normaldir. VE/VCO:



yetersiz ventilasyonu tahmin etmede girisimsel olmayan, iyi bir gostergedir.
AT’deki degeri rapor edilmelidir. VE/VCO2 degerinin artmasi hiperventilasyon
ve/veya 0li bosluk ventilasyonunun arttigini diigtindiirtir.
Normalde egzersizle alveoloarteriyel oksijen farki artar. Maksimal egzersizle arteriyel
oksijen basinct 80 mmHg’ nin {izerinde, alveoloarteriyel oksijen farki ise 35 mmHg’ nin

altinda olmalidir.

2.2.5. Cocuklarda Egzersiz Testi Endikasyonlar:

Egzersiz testi giiniimiizde eriskin hastalarda oldugu gibi ¢ocuklarda da kalp hastaliklarinin
teshis ve takibinde bu konuda deneyimli pek ¢ok klinikte siklikla kullanilir hale gelmistir.
Cocuklarda KPET ile ilgili ilk yayma 1978 yilinda rastlanmigtir. Gliniimiizde KPET,
cocuklarda  dogumsal kalp  hastaliklarinin  izleminde, aerobik  kapasitenin
degerlendirilmesinde, kan basinci cevabinin izleminde, gogiis agrisi-senkop sikayeti ile
gelen hastalarin degerlendirilmesinde yaygin olarak kullanilir (5, 60).

ACC ve AHA 1997 yilinda ¢ocuklarda EGT kullanimu ile ilgili kriterleri yayinlamis, 2006
yilinda bu kriterler son haline getirilerek yeniden diizenlenmistir. Hastalar {i¢ gruba
ayrilarak endikasyonlar belirlenmis ve test teknikleri agiklanmistir. Cocuklarda KPET
endikasyonlari, kontrendikasyonlar1 ve sonlandirma endikasyonlar1 Tablo 2.4, Tablo 2.5,
Tablo 2.6’da sunulmustur (55).

Tablo 2.4. Cocuklarda Egzersiz Testi Endikasyonlar1 (ACC/AHA)
Grup I (Faydali olacagi konusunda genel fikir birligi olan durumlar)
a) Ameliyat edilmis olsun veya olmasin KKH olan, edinsel valviiler ya da
miyokardiyal hastalig1 olan ¢ocuklarda egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi,
b) Anjinal oldugu disiiniilen gogiis agris1 tarifleyen ¢ocuklarda agrinin
degerlendirilmesi
c) Kalp pili olan hastalarda pil fonksiyonlarinin degerlendirilmesi
d) Sporcularda egzersiz ile ilgili ssmptomlarin degerlendirilmesi
Grup ITA (Faydali olabilecegi fikri agir basan durumlar)
a) Tasiaritmilerde medikal, cerrahi ya da radyofrekans ablasyon tedavi etkinliginin
degerlendirilmesi

b) Valviiler aort darlig1 olan hastalarda darligin ciddiyetinin degerlendirilmesi



c) Egzersiz ile provake olan aritmi siliphesi/Oykiisii olan hastalarda ritmin

degerlendirilmesinde
Grup IIB (Faydali olabilecegi fikri zayif olan durumlar)

a) Ailesinde agiklanamayan ani 6liim bulunan gocuklarin degerlendirilmesi

b) Kawasaki hastaligi ve sistemik lupus eritamatozis gibi koroner arter tutulumu
ile gidebilen hastalarin degerlendirilmesi

c) Konjenital tam AV blok bulunan hastalarda ventrikiiler cevabin ve ventrikiiler
aritmilerin degerlendirilmesi

d) p-bloker kullanan hastalarda kalp hizi cevabinin ve tedavi etkinliginin
degerlendirilmesi

e) Egzersiz ile provake olan senkop siiphesi/dykiisii olan hastalarda QT
intervalinin degerlendirilmesi

f) Koarktasyon tamiri yapilan hastalarda kan basinci cevabinin degerlendirilmesi

g) Palyatif tedavi edilen siyanotik KKH olan ¢ocuklarda desatiirasyon derecesinin
degerlendirilmesi

Grup III (Fayda saglamayacag diisiliniilen durumlar)

a) Spor aktivitelerine katilacak olan saglikli gocuklarin degerlendirlmesi

b) Anjinal olmadig1 disiiniilen gogiis agris1 tarifleyen ¢ocuklarda agrinin
degerlendirilmesi

c) Saglikli ¢ocuklarda prematiir atriyal ve ventrikiiler ekstrasistollerin

degerlendirilmesi

Tablo 2.5. Cocuklarda Egzersiz Testi Kontrendikasyonlar1 (ACC/AHA)
Kesin Kontrendikasyonlar
a) Ciddi aritmi
b) Akut perikardit, miyokardit ya da romatizmal kardit
c) Akut miyokard enfarktiisii
d) Infektif Endokardit
e) Agir sol ventrikill ¢ikim yolu darlig1
f) Agir kalp yetmezlig
g) Akut pulmoner emboli
h) Akut ya da agir sistemik hastalik varliginda
Rolatif Kontrendikasyonlar

a) Agir sistemik ya da pulmoner hipertansiyon



b) Orta derecede kapak ya da miyokardiyal hastalik
¢) Hipertrofik kardiyomiyopati
d) Psikiyatrik hastaliklar varliginda

Tablo 2.6. Cocuklarda Egzersiz Testini Sonlandirma Endikasyonlar1 (ACC/AHA)
Kesin Kontrendikasyonlar
a) Iskemi bulgulan ile birlikte sistolik kan basincinda bazal degerlere gore 10
mmHg’dan fazla diisme,
b) Anjinal gogiis agrisi
c) Ataksi, bayilacak gibi hissetme
d) Periferal dolasim bozuklugu, siyanoz ya da solukluk gelismesi
e) Hastanin durmak istemesi
f) “Sustained’ ventrikiiler tagikardi gelismesi
g) VI ve aVR derivasyonlari disinda 1 mm iizerinde ST yiikselmesi
h) Teknik problemler varliginda
Rolatif Kontrendikasyonlar
a) Iskemi bulgular1 olmaksizin sistolik kan basincinda bazal degerlere gore 120
mmHg’dan fazla diigme
b) Sistolik kan basincinin 250, diastolik kan basincinin 125 mmHg iistiine ¢ikmasi
¢) Ug mm iistiinde ST ¢6kmesi, belirgin aks kaymasi, QRS siiresinde uzama
d) Egzersiz siddeti arttigi halde kalp hizinin artmamasi
e) ‘Sustained’ ventrikiiler tagikardi disinda aritmi gelismesi
f) Bas donmesi, nefes darligi, bacak kramplart olmasi
g) Ventrikiiler tagikardi ayirimi zorlasacagi i¢in dal blogu gelistiginde
h) Arttig: ifade edilen gogiis agrisi

1) Semptomatik tasikardi varliginda

2.2.5. Fontan Dolasiminda Egzersiz Testi

KKH bulunan kisilerde gerek operasyon oncesi ve gerekse operasyondan sonra egzersiz
kapasitelerinin saglikli yasitlarina gore daha diisiik oldugu bilinmektedir. Bu diistikliik
yapisal anormallikler ve bunlarin neden oldugu hemodinamik degisiklikler ile
aciklanmaktadir. KKH olan kisilerin daha sedenter bir hayat tarzini tercih ediyor olmalar1

da 6nemli bir etkendir. Egzersiz kapasitesi; kardiyovaskiiler, solunum, muskuler sistem ve



fonksiyonel kapasite hakkinda Onemli bilgiler verir. Kardiyovaskiiler hastaligt olan
kisilerin izleminde ve hayatta kalim oranini tahmin etmede 6nemli prediktif degere sahiptir.
Fontan dolasimi kendine 0Ozgii 0zel bir dolasimdir. Egzersiz sirasinda anormal
kardiyorespiratuvar cevap olusur. Bu cevapta dogumsal kalp hastaliginin tipi, cerrahi
prosediirler, ventrikiiler morfoloji, atriyoventrikiiler fonksiyon ve amaliyat zaman1 arasinda
yakin iligki bulunmustur (1,61).
Egzersiz kapasitesi saglikli bireyler gore diisiiktiir. Istirahat esnasinda kalp hiz1 yasitlarina
gore %10 daha yiiksek, CO’lar1 normalin %60-70’i kadar oldugu, oksijen kullanimlarinin
normal veya normalden hafif diisiikk oldugu ¢esitli yaymlarda bildirilmistir (62). Egzersiz
sirasinda maksimum oksijen tiikketimi, CO, maksimum kalp hizi, atim hacmi, ventilatuvar
aneobik esik deger, maksimal aerobik kapasite nomal saglikli gruba gore diisiik oldugu
saptanmustir (1,63-64). Maksimum kalp hizinin diisiik olmasi bu hastalarda koronotropik
yetersizligin oldugunu gostermistir. Bu nedenle kardiyak otonomik sinir sistemi
anormalligi nedeniyle yogun egzersiz baslangicinda kalp buna uyum gdsteremiyebilir.
Istirahat ve hafif egzersizde hedef kan basmcii olusturmada metabolik refleksler ve
vazokonstruksiyon rol oynamaktadir (62). Renin, laktik asit ve norepinefrin diizeyleri ayni
egzersiz diizeyinde saglikli kontrollere gore daha yiiksek bulunmustur (65). Orta derecede
egzersizde kan basincini artirmayi sistemik arteriyal direncini artirarak yapar.
Fontan dolasiminda egzersiz kapasitesini sinirlayan nedenler(1);
1) Solunumsal nedenler
a) Oksijen satiirasyonunda diisme (diisitk CO’un kompansasyonu nedeniyle)
b) Maksimum dakika ventilasyon disiikliigii (maksimum oksijen tiiketimi
diisiikliigii, akciger kan akiminda diisiikliik)
c) Akciger kapasitesinin diisiik olmasi (akciger kan akiminda diigiikliik)
d) Fizyolojik 6lii boslugun fazla olmasi (Ventilasyon/perfliizyon dengesizligi)
e) Gaz degisiminde bozukluk (nonpulsatil akim, pulmoner vaskiiler direngte
artig-akciger kan akiminda distikliik-azalmus kardiyak debi ve gaz
degisiminde bozukluk)
2) Kalbe ait nedenler
a) Kalp hiz1 diistikligii
b) Diisiik SV ( sistemik ventrikiile doniis azlig1, distolik fonksiyon bozuklugu)
¢) Kardiyak debi diistikligi
d) Maksimum kan basinci diistikligi

3) Kasa ait nedenler



a) Oksijen kaynaklarinda azlik
b) Oksijen kullaniminda yavaglama
c) Kas kitlesinde azalma
4) Kan dolagimi
a) Endotelyal disfonksiyon

Fontan ameliyati olmus hastalarda egzersiz yogunlugu orta veya hafif diizeyde, 20-45

dakika stiren en az 2-3 ay siirecek sekilde egzersiz programlari 6nerilmektedir (1).

2.3. NT - Pro B-Tipi Natriiiretik Peptid (NT-pro-BNP)

2.3.1 Tanim

Prohormon olarak sentez edilen beyin/B-tipi natritiretik peptidten (BNP) proteolitik
enzimlerle pargalanarak olusan daha biiylik yapidaki biyolojik olarak inaktif kisimdir.
Biyolojik olarak aktif kismi BNP olusturur. BNP, atriyal natriiiretik peptid (ANP),
urodilatin, C-tipi natriiiretik peptid (CNP) ve D-tipi natritiretik peptidle (DNP) birlikte
natriiiretik peptid ailesinin bes {liyesinden biridir. ANP 1981 yilinda izole edilmis, 1984
yilinda ise tiim aminoasit igerigi tanimlanmigtir. BNP 1988 yilinda, CNP (primer iiretim
yeri beyin ve damarlar) 1990 yilinda, iirodilatin 1988 yilinda izole edilmistir. Tiim
natriiiretik peptidlerin farkli N ve C uzantilar1 olan disiilfid bagl sisteinlerden olusan
iskelet yapisina sahip olduklar1 gosterilmistir. Bugiine kadar yapilan ¢aligmalar natritiretik
peptidlerin natriuretik, antihipertansif and plazma renin-anjiotensin-aldosterone diizeyini
azaltic1 etkiye sahip hormonlar olduklart gosterilmistir. Natritiretik Peptidler hem direkt
hem de indirekt mekanizmalarla vazodilatasyon yapmaktadirlar. Indirekt mekanizmalar:
sempatik sinir sistemi, RAAS (renin-anjiotensin-aldosteron sistemi) ve endotelin gibi
vazokonstriktif hormonal sistemler tiizerindeki supresif etkileri ile agiklanmaktadir.
Endotelin ile siki iliskisi vardir. Endotelin natriiiretik peptidlerin iiretimini artirirken, ANP
ve BNP endotelin 1 iiretimini azaltir. Bobrek kan akimini ve glomeriiler filtrasyon hizini
artirarak ditirez ve natrilireze neden olurlar. Proksimal tiibiillerde soliit transportu ile
toplayici tilibiillerde sodyum geri emilimini azaltmaktadirlar. Natriiiretik peptidler ayrica
pozitif lusitropik etkiyle kalbin diastolik fonksiyonlarini ve dolus basincin1 olumlu yonde
etkilemekte ve kardiyomiyositlerin biiylime ve gelismelerini de diizenlemektedirler. BNP
stirekli inflizyonunda ANP ile benzer etkiler ortaya ¢ikardigi gosterilmesine ragmen, BNP
fizyolojik durumlarda ventrikiiler remodeling lizerinde etkisi daha fazladir. Ayrica sistemik

vazodilatasyon yam sira koroner damarlarda da vazodilatasyon yapmaktadir. CNP’nin



lokal bir vazodilator oldugu ve vaskiiler proliferasyonu diizenledigi tahmin edilmektedir.
Sistemik etkileri oldukga azdir (ANP’nin tersine). Vendz vazodilatasyon yapar. Erken
donem kalp yetmezliginde natriliretik peptid aktivitesi daha giiglii oldugu ilerleyen
donemlerde bu etkisinin azaldig1 goriilmistiir (66-69).

Natritiretik peptidler kendileri i¢in 6zellesmis 3 reseptore baglanarak etki gosterirler. Bu ii¢
resOpter natriiiretik peptid reseptor A, B ve C olarak bilinmektedir. Natriiiretik peptid
reseptor A (NPRA) ve B (NPRB) guanilil siklaz iizerinden hiicre i¢i ¢cGMP (siklik
guanozin mono fosfat) tiretimini artirarak etki gosterir. NPRA ve NPRB vaskiiler endotel
hiicrelerinde, adrenal bezlerde ve bobrek epitel hiicrelerinde bulunurken, diisiik miktarlarda
ventrikiiler miyositlerde de bulunduklar1 gésterilmistir. Guanilil siklaz yolunu kullanmayan
Natritiretik peptid reseptor C (NPRC) bazi endopeptidazlar {izerinden natriliretik
peptidlerin klerensini artirarak etki gosterir. NPRC ise temel olarak yag dokusunda
bulunmaktadir. NPRC’nin, BNP’ye afinitesi daha diisiiktiir. Bu yiizden BNP plazma
konsantrasyonu daha yavas degisir. Endopeptidazlar vaskiiler endotel hiicrelerinde, diiz kas
hiicrelerinde, bobrek epitel hiicrelerinde ve fibroblastlarda bulunmaktadir. Natritiretik

peptidlerin az bir kismi da bobreklerden direkt olarak atilmaktadir (66-67).

Natritiretik peptid salinimin artiran nedenler Tablo 2.7°de 6zetlenmistir.

Table 2.7. Natriiiretik Peptid Salinimin Artiran Durumlar

Sol ventrikiil sistolik ve diastolik fonksiyon bozuklugu
Miyokardiyal iskemi
Kardiyak Nedenler Miyokardiyal hipertrofi
Inflamatuar kalp hastaliklari
Tasikardi (atriyal fibrilasyon, flutter...)
Cor pulmonale

Ekstrakardiyak Nedenler | Renal yetmezlik, hemodializ
Asitik siroz
Hiperaldosteronizim, hiperkortizolizm, tiroid hormonlar1
Subaraknoid kanama
Akciger hastaliklar1 (emboli, karsinom, kronik obstruktif
hastalik

Kisiye ait Nedenler Yas, cinsiyet, egzersiz



2.3.2 Natriiiretik Peptid Tipleri

1) BNP: ilk olarak 1988 yilinda domuz beyninden izole edilmesi nedeniyle brain adi
verilmis, sonraki yillarda ise primer olarak ventrikiiler miyositlerde bulundugunun
anlasilmasi ile B-tipi terimi kullanilmaya baslamistir. BNP preproBNP formunda siirekli
sentezlenmekte ve depo edilmemektedir. PreproBNP, furin olarak isimlendirilen bir
proteaz tarafindan 108 aminoasitten olusan proBNP ve daha sonra biyolojik olarak inaktif
76 aminoasitten olusan NT-proBNP ve biyolojik olarak aktif 32 aminoasitten olusan BNP
formuna ayrilir. Esas olarak ventrikiiler miyositlerde olasilikla perimiyokardiyal
fibroblastlarda tiretilseler de atriyal miyositlerde de ¢ok miktarda BNP mRNA bulundugu
gosterilmigtir. BNP’ni yar1 6mrii yaklasik 20 dakika, NT-proBNP’nin ise 1-2 saattir. BNP
diizeyi yasla artmakta ve her yas grubunda kadinlarda erkeklerden daha yiiksek seviyelerde
bulunmaktadir. BNP noral endopeptidazlarla yikilir ve pasif renal ekskresyonla
bobreklerden atilir. NT-proBNP’nin hormonal etkisi yoktur. Viicuttan eliminasyonu %
20’si bobrekler yoluyla geri kalan1 retikiiloendotelyal sistem araciligiyla olur. Ventrikiiler
hipertrofi gibi patolojik durumlarda BNP plazma diizeyi ANP diizeyinine gore daha fazla
olmaktadir. Bu durum BNP’nin ANP gibi kan basinci homeostazinda endokrin degil
parakrin etkisinin oldugunu ve bu etkinin de temel olarak ventrikiiler kiitle ile iligkili
oldugu kanisinmi giiglendirmektedir. Bu nedenle, BNP giinliimiizde ventrikiiler hipertrofi ve
kalp yetmezligi tanisinda 6nemli bir biyokimyasal belirleyici olarak kabul gérmiistiir. Ayni
zamanda son yillarda biyoteknoloji yontemiyle tiretilen BNP formu olan nesiritide akut
dekompanse kalp yetmezliginde kullanilmaya baslanmistir. BNP natriiiretik peptid reseptor
A’ya baglanarak guanilil siklaz iizerinden hiicre ici ¢cGMP {iretimini artirarak etkisini
gosterir. BNP kan diizeyi yas, itk ve cinsiyete gore, NT-proBNP diizeyi ise yas ve
cinsiyete gore degistigi bildirilmistir. Ayrica kullanilan 6l¢im metodlar1 ve ayiraglara gore
de her iki hormonun kan diizeylerinin degistigi goriilmiistiir. BNP’nin normal degeri 0.5-
30 pg/ml (0.15-8.7 pmol/l), NT-proBNP diizeyi immunoenzimatik metod (Biomedica)’la
saglikli bireylerde < 600 pg/ml (250 pmol/ml) oldugu saptanmistir (66-67).

2) ANP: Atriyal miyositlerdeki sekretuvar graniillerde 126 aminoasitten olusan proANP
olarak depo edilmektedir. Ventrikiiler miyositlerde ve bobreklerde diisiik miktarda
uretildikleri bilinmektedir. Atriyal basing artis1 ve duvar gerilmesi sonucu sekresyonunu
takiben membran serin proteaz tarafindan biyolojik olarak inaktif 98 aminoasitten olusan
NT-proANP ve biyolojik olarak aktif 28 aminoasitten olusan alfa-ANP formlarina
ayrilmaktadir. Alfa-ANP’nin yar1 6mrii 3-4 dk, NT-proANP’nin yar1 6mrii ise 60-120 dk



oldugu icin ANP, NT-proANP’ye gore plasmada oldukg¢a diisiik konsantrasyonlarda
bulunmaktadir. ANP, NPRA'’ya baglanarak etkisini gosterir. NT-proANP plazma diizeyi
pulsatil salinan alfa-ANP’ye gore daha stabildir. Ayrica NT-proANP kronik ANP
sekresyonunu daha iyi yansitan bir formdur. Alfa-ANP ise 0 andaki diizeyi gosterir. NT-
pro ANP orta ve uzun donem tani ve prognozda daha kullanishidir. Saglikli bireylerde alfa-
ANP diizeyi 14.9+1.2 pg/ml, NT-pro ANP (Elisa metoduyla) 1404 pmol/l 6l¢lilmiistiir (66-
67).

3) CNP: Ilk olarak domuz beyninden izole edilmistir. Endotelyal sistem ve vaskiiler
endotel hiicrelerinden de salgilandigi saptanmistir. Plasma konsantrasyonu ANP ve
BNP’ye gore oldukga digiiktiir. TNF-o, interleukin-1, fibroblast growth faktér ve
transforming growth faktor B gibi bazi biiylime faktorleri ve sitokinler CNP iiretimini
uyarabilmesine ragmen temel uyarmin gerilme stresi oldugu bilinmektedir. Hipoksi ve
doku hasar1 da CNP sekresyonunu artirir. Hiicrelerde preproCNP olarak depo edilmekte,
53 aminoasitten olusan proCNP ve biyolojik olarak aktif 22 aminoasitten olusan CNP
formlarina ayrilmaktadir. Plasma konsantrasyonu odlgiilemeyecek kadar diisiik oldugu i¢in
vaskiiler tonusun diizenlenmesinde parakrin rol oynadig1 ve daha ¢ok sitokinlerin {iretimini
diizenledigi diistiniilmektedir. Etkisini natriiiretik peptid reseptor B (NPRB)’ ye baglanarak
gosterir(66-67).

4) Urodilatin: ilk defa 1988 yilinda insan idrarindan izole edilen natriiiretik peptid ailesi
icine sokulan parakrin etkili bir hormondur. 32 aminoasitten olusur. Yapist ANP’ye
benzer. ANP’le karsilastirilinca N-terminal ucunda 4 aminoasit fazlaligi goriilmiistiir. Her
ikiside proANP’den olusur. Bobregin tubuler hiicresinde tretilir ve etkisini daha c¢ok
bobrekte gosterir. Bazi yazarlar urodilatin i¢in ANP’nin renal formu oldugunu
diisinmektedir. Bobrekte natriiiretik ve ditiretik etki gosterir (66,68).

5) Dendroaspis natriuretic peptide (DNP): Yapisal olarak ANP, BNP ve CNP’ye benzer.
Dendroaspis angusticeps adli yilan venomundan izole edilmistir (69). Plazma ve atriyal

hiicrelerde bulunur. Diger natriiiretiklerle ayni etkiye sahiptir.



2.4. Kardiyak Dissenkroni

2.4.1 Tanim

Ventrikiiler senkronizasyon bozuklugu; kalbin koordine olmayan elektriksel aktivitesi
sonucunda ventrikiiler segmentlerin farkli zamanlarda kasilmasidir.  Ventrikiil
kontraksiyonu ve relaksasyonu arasindaki asenkroni, kalp siklusu sirasinda ventrikiil
basinglar1 ve voliimlerinde dinamik degisikliklere yol agar. Anormal septal hareket
septumun sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonuna katkisinin azalmasma neden olur (70).
Pacing teknikleri ile elektriksel gecikmelerin diizeltilmesi sonucunda kontraktil
dissenkroninin olumlu ydnde degistigi ilk olarak Cazeau ve arkadaglar1 tarafindan
bildirilmistir (71). Erigskinde dilate kardiyomiyopati ve sol dal blogunda kullanilan
kardiyak resenkronizasyon tedavisinin (CRT) hastalarin NYHA fonksiyonel sinifini
diizelttigi, yasam kalitesinin arttirdigi ve dekompanzasyona bagli hastane yatiglarini ve
mortaliteyi azalttigi saptanmistir (72). Optimal medikal tedaviye ragmen NYHA
fonksiyonel smifi ITI-1V, sol ventrikul ejeksiyon fraksiyonu (LVEF) < % 35, sol ventrikul
diyastol sonu cap1 > 55 mm, QRS suresi > 120 veya 150 msn iizerinde olanlarda CRT
tedavisinden daha iyi sonu¢ alindigr gorilmistiir. Kalp yetersizligi tedavi kilavuzlarinda
tedaviye daha iyi cevap alinmasi i¢in CRT nin QRS siiresi 120 msn {izerinde olanlara
uygulanmasi gerektigi Onerilmektedir (73). Cocuklarda da edinsel ve konjenital kalp
hastaliklarinda tek veya biventrikiiler CRT nin QRS siiresini kisalttigi, fonksiyonel sinifi
diizelttigi saptanmustir (74).

2.4.2. Mekanik senkronizasyon bozuklugunun degerlendirilmesi

Klinik olarak tedavi hedefi olusturan mekanik senkronizasyon bozuklugu 3 seviyede
gerceklesmektedir.

a) Atriyoventrikiiler senkronizasyon bozuklugu: Sol ventrikiil dolusunu olumsuz etkiler.



Atriyoventrikiilet senkronizasyon bozuklugunda atriyal sistol ile erken diyastolik dolus i¢
ice girer, diyastolik dolus siiresi kisalir, ge¢ diyastolik mitral yetersizlik gelisir. Diyastol
stiresi kalp sikliisiiniin %40’indan kisa olmasi belirgin atriyoventrikiiler dissenkroniyi
gosterir (75).

b) interventrikiiler senkronizasyon bozuklugu: Aort ve pulmoner kapak agilmalari
arasindaki gecikmenin 40 msn iizerinde olmasi olarak tanimlanir (76). Konvansiyonel
Doppler ile ORS baslangicindan aort ve pulmoner akimlarin baglangicina kadar olan
stireler Olgiillir ve aradaki zaman farki hesaplanir.

¢) intraventrikiiler senkronizasyon bozuklugu: Bolgesel zamansal anormallikler
nedeniyle olusur. CRT tedavisine en iyi cevap veren senkronizasyon bozuklugudur. Genis
QRS’1i hastalarin gogunda mekanik senkronizasyon bozuklugu vardir. Bu bozuklugun tipik
ornegi sol dal blogudur. Sol dal blogunda interventrikiiler septumda erken aktivasyon ve
posterolateral bolgede geg¢ aktivasyon olusur. Bu bolgesel olaylar ventrikiil i¢cinde kanin
calkalanmasina, enerji kaybma ve diyastol siiresinin kisalmasina neden olur.
Intraventrikiiler senkronizasyon bozuklugu M-mod, doku Doppler gériintiileme, doku
geriniminin (strain) hesaplanmasi ve ii¢ boyutlu Doppler goriintiileme ile 6l¢iiliir. M-Mod
teknigi ile parasternal kisa veya uzun eksende midventrikiilden kesit alinir. Septal ve
posterior duvar arasindaki gecikme zamani hesaplanir. Bu gecikme 130 msn’den fazla ise
intraventrikiiler dissenkroniyi gosterir. Bu deger KRT’ nin etkinligi konusunda objektif ve
subjektif iyilesme igin 6ngordiiriicti degerdir (77). Doku Doppler goriintiileme apikal dort
bosluk, apikal 2 bosluk ve apikal uzun eksende miyokard hizlar goriintiilenerek elde edilir.
Ug goriintiide 6rnek voliim bazal ve orta segmentlere konur. QRS kompleksinin baslangici
ile tepe sistolik hizin elde edildigi yer arasindaki siire (Ts) olgiiliir. Toplam 6 bazal ve 6
orta segmentten Olglilen 12 segmentin tepe sistolik hizlari arasindaki zamanin standart
sapmas1 alinir. Standart sapmanin 33 msn’den fazla olmasi (Yu indeksi) veya septum-
lateral duvar arasindaki tepe sistolik hizlar arasindaki farkin > 65 msn olmasi veya
karsilikli iki duvar arasindaki gecikmenin > 65 msn olmasi veya mid —bazal seviyeden
toplam 12 segment arasindaki maksimum gecikmenin 100 msn’den uzun olmasi
intraventrikiiler dissenkroniyi gosterir (78-80). Strain renkli doku Doppler ile elde edilen
hiz verisinin tiirevinden Olgiiliir. Strain ve strain hiz1 6l¢iimii ile aktive miyokardiyal
kontraksiyon veya deformasyonun pasif translasyonel hareketten ayirt etme 6zelligi vardir.
Mid ve bazal 12 segmentten Olglilen Aort kapanma am ile zirve longitudinal strain

arasindaki gecikme > 760 msn olmasi intraventrikiiler dissenkroniyi gosterir (81).



MATERYAL VE METOD

Bu c¢alismada Ocak 1991 - Aralik 2008 yillar1 arasinda Baskent Universitesi Ankara
Hastanesi’nde Fontan ameliyati yapilmis hastalarin dosyalar1 retrospektif olarak incelendi.
Bu hastalardan treadmill yapabilecek hastalarin ailelerine ulasilarak arastirma hakkinda
bilgi verildi. Arastirmaya katilmak isteyen hastalarin ailelerinden izin alinarak, ¢alismaya
baslandi. Noropsikomotor gelisme bozuklugu olanlar ve kalici pacemaker takilanlar
calisma dis1 birakildi. Bu Kriterlere uyan 28 hasta ¢alismaya dahil edildi. Kontrol grubu
olarak kardiyak {ifiirim duyulmast ve gogiis agrist sikayetleri ile bagvuran ve
telekardiografi (TELE), elektrokardiyografi (EKG) ve ekokardiografi (EKO) bulgular
normal olan 27 saglikli ¢ocuk alindi. Hasta ve kontrol grubuna yapilacak islemler hakkinda
detayli bilgi verilerek, yazili onam belgesi alindi. Hastalarn fizik muayenesi, EKO, EKG,
TELE ve 24 saatlik holter monitorizasyonu incelemesi yapildi ve kan tetkiki alindi. Bu
incelemelerden sonra bisiklet ergometre yontemi kullanilarak kardiyopulmoner egzersiz
testi uygulandi.

Olgularin  boy ve viicut agirhiklart Tiirk cocuklarinin = standartlar1  kullanilarak
degerlendirildi (82). Viicut kitle indeksi (BMI) agirlik (kg) / boy? (m? formiilii ile ve
viicut yiizey alan1 (BSA) Haycock formiilii kullanilarak hasaplandi (8).

BSA (m?)= boy %3%* (cm) x agirlik %378 (kg) x 0,024265

Boy, kilo ve BMI standart deviasyon skorlar1 hesaplandi (83).
Hastalarin ¢arpinti, cabuk yorulma, gogiis agrisi semptomlart ve efor kapasiteleri hakkinda
bilgiler kaydedildi. Efor kapasiteleri New York Heart Association Functional

Classificationa gore siiflandirildi (Tablo 3.1).



Tablo 3.1. Hastalarin NYHA’a gore siniflandiriimasi

SINIF
|

I

Il

v

DURUM

Hastalik mevcut, ancak asemptomatik
Orta aktivitede semptomatik

Hafif aktivitede semptomatik

[stirahatta semptomatik

Arastirma 26.01.2009 tarihinde Baskent Universitesi Tip Fakiiltesi Dekanlign Etik Kurul
Bagkanlig1 onay1 ald1 (KAQ09/28).

LABARATUVAR OLCUMLERI

3.3.1.Ekokardiografi

Olgularm iki boyutlu, renkli, CW ve PW Doppler degerlendirilmesi ‘Acuson Sequoia C

256 256 (Acuson Siemens, Mountain View, California)’ cihaz1 ile 3 MHz probu

kullanilarak yapildi. Doku doppler ¢alismasi ve senkroni degerlendirilmesi i¢in ‘SONOS
7500 (Phillips, Andover, mass) ‘ cihaz1 ile 3 MHz probu kullanildi. Cihazlarda yiikli

yazilimlar tizerinden asagidaki parametreler kaydedildi.

Sistemik ventrikiil sistol sonu voliimii (ESV,ml)

Sistemik ventrikiil diastol sonu voliimii (EDV,ml)

Atriyoventrikiiler kapak ol¢timleri (genislik, darlik, yetersizlik)
Arteriyel kapak ol¢iimleri (genislik, darlik, yetersizlik)

Sistemik Ventrikiil Ejeksiyon Fraksiyonu (Modifiye Simpson

metoduyla)( EF, %)

Sistemik ventrikiil Kitlesi (gr)
Sistemik ventrikiil ¢ikim yolu ¢ap1 (mm)
Sistemik ventrikiil ¢ikim yolu time velocity integral (TVI) 6l¢limii

Sistemik atriyoventrikiiler kapak akim hiz paternleri (erken (E,

cm/sn)) ve ge¢ (A, cm/sn) inflow hiz pikleri, E deselarasyon suresi (msn),

A siiresi (msn), E/A orani

M-mod metoduyla septum ve arka duvar arasindaki kasilma pikleri

arasindaki fark (msn)

Kalp hiz1 (KH, atim/dk)



Atim Hacmi (SV, ml)= (Sistemik ventrikiil ¢ikim yolu gap1)? x 0,785 x TVI (84, 85)

Kardiyak Debi (CO, L/dk) =SV x Kalp hizi (atim/dk) (85)

Kardiyak Index (Cl, L/dk/m?) = CO/viicut yiizey alani(m?) (85)

Sol atriyum volimii; dort bosluk ve 2 bosluk pozisyonda sol atriyum alani Olgiilerek

hesaplandi. LA Voliim = A1 (m?) x Az (m?) x 0,85/ D (cm) (86)

Sistemik atriyoventrikiiler kapak yetersizligi dort bosluk pozisyonda degerlendirildi
Reglirjitan jet alani atriyum alanina oranlandi. Regiirjitan jet alani atriyum alaninin

% 30’undan az ise hafif, % 30-50 arasinda ise orta, > % 50 agir olarak kabul edildi (87).

Aortik kapak yetersizligi uzun eksen ve bes bosluk pozisyonunda degerlendirildi. Aortik
kapak altinda ince yetmezlik akimi varsa eser, ventrikiil genislemesinin eslik etmedigi ve
aortik kapak altinda ¢ikim yolu ile sinirlanan hafif genis akim goriiliirse hafif, sistemik
ventrikiil i¢gine uzanan akim goriilmesi ve inen aorta i¢inde retrograt akim bulundugunda
orta, inen aorta i¢inde holodiastolik retrograt akim goriilmesi ve sistemik ventrikiil i¢ini

tamamen dolduran akim goriildiigiinde agir kapak yetersizligi olarak kaydedildi (88).

‘SONOS 7500 (Phillips, Andover, mass) ‘ cihazi ile 3 MHz probu kullanilarak EKG
monitorizasyonu altinda doku doppler ¢alismasi ve senkroni ¢aligmasi yapilarak daha once

belirlenmis olan standartlara gore asagidaki parametreler kaydedildi (89-91).

e Sistol sirasinda miyokardiyal hiz (Sm,cm/sn)
e Erken diastolde miyokardiyal hiz (Em,cm/sn)
o Geg diastolde miyokardiyal hiz (Am,cm/sn)
e Ejeksiyon siiresi (ET, msn)

e Izovolemik ralaksasyon zamani (IRT, msn)
e Izovolemik kontraksiyon zamani (ICT, msn)
e Izovolemik akselerasyon (IVA, m/sn?)

e ORS baslangicindan Sm pikine kadar olan siire (msn)



e ORS baglangicindan Si baslangicina kadar olan siire, (msn)

e ORS baslangicindan En pikine kadar olan siire, (msn)

Doku Doppler ¢alismasi apikal dort bosluk pozisyonunda bazal segmentlerde yapildi.
MPI= ICT +IRT / ET (msn) hesaplandi (92). Senkroni ¢aligmasi dort bosluk, 2 bosluk ve
uzun eksende karsilikli 2 duvarin (septum ve lateral duvar) bazal ve mid seviyesi olmak
tizere toplam 12 segment lizerinde yapildi. ORS baslangicindan Sy pikine kadar olan
siireler 6lciildii. Olgiilen 12 degerin standart deviasyonu alindi. Elde edilen deger Yu
indeksine gore degerlendirildi ( >33 msn senkroni bozuklugu) (80,91).

Sol atriyum voliimii, EDV, ESV, kitle viicut yiizey alanina®3, SV BSA’ya gore
indekslendi (93).

Teleradyografi
Alman standart TELE goriintiileri kardiyotorasik oran, akciger alanlarinin havalanmasi,

diyafragma paralizisi agisindan degerlendirildi.

Elektrokardiografi

‘HP pagewriter 200 CE, Germany’ cihazi ile 25 mm/sn hizda ve 10 mm/mV amplitiidiinde
alian 12 derrivasyonlu elektrokardiyografik kayitlardan ritimi degerlendirildi. PR siiresi,
QRS siiresi ve Bazzet formiiliine (QTc=QT/VR-R X 100) gére hiza gore standardize edilen

QTc intervali hesaplandi.

Holter Elektrokardiografi
Ug kanalli holter ‘Delmar Reynolds Medical, Irvine, California, USA * cihaz1 ile 24
saatlik holter kayitlar1 alindi. Kayitlar kalp hizi, ritim bozuklugu ve atriyoventrikiiler blok

yoniinden degerlendirildi.

NT- ProBNP Diizeyi

Etilendiamintetraasetik asit (EDTA’l tiiplere alinan kan ornekleri, 6rnegin alinmasindan
hemen sonra otomatik enzim immunoassey yontemiyle (Elecsys 2010; Roche Diagnostics)
NT — proBNP diizeyi belirlendi.

Solunum Fonksiyon Testi



‘Sensor Medics V-Max spectra 229, Bilthoven, the Netherlands’ cihazi ile egzersiz testi
oncesi her olguya solunum fonksiyon testi yapilarak FEV1; FEV1 %, FVC, FEV1/ FEVC,
prediktif FEV1 ve MVV degerleri elde edildi.

Kardiyopulmoner Egzersiz Testi (KPET)
Bisiklet ergometri cihazi (Ergo-metrics 900, SensorMedics) ile Hans Rudolph
(mouthbreathing face mask 7930 series) maske kullanilarak KPET testi yapildi. Artan
ramp protokoliine gore test; 3 dakika dinlenme periyodu, 3 dakika isinma periyodu (O
Watt ve pedal hizi 60 rpm olacak sekilde) ve dakikalik 10-20 Watt artacak sekilde,
hastanin toleransina gore, is ylikiini artirarak maksimum kalp hizi hedeflenerek test
yapildi. Yorgunluk, bacak agrisi, gogiis agrisi ve nefes darligr sikayetinde test
sonlandirildi. Bu sirada bulgular egzersiz sirasinda otomotik olarak kaydedildi (Desktop
Diagnostics /CPX; Medical Graphics Corporation, St Paul, MI, USA). Her olgunun EKG,
tansiyon arteriyel degerleri ve oksijen satiirasyonu test siiresince monitorize edildi. VO,
VCOo, kalp hiz1, dakika ventilasyon (VE) ve VE/VCO; degerleri kaydedildi. VAT degeri
two-slope metoduyla tespit edildi (59). Hastalarin yasi1 igin pik VO2 degerleri hesaplandi
(94). Ayrica solunum rezervi, kronotropik index ve pik oksijen pulse hesaplanmasi igin
sirasiyla asagidaki formiiller kullanildi. VO2, VCO2 BSA’ya gore indekslendi.

Solunum Rezervi= Maksimum istemli solunum sayis1 (MVV) - Dakika solunum
sayist (VE) (54)

Kronotropik index = (pik kalp hiz1 — bazal kalp hiz1) / ( predikted pik kalp hiz1 —
bazal kalp hiz1) (95)

Pik oksijen pulse= pik V02 /kalp hiz1 (96)

ISTATIKSEL DEGERLENDIRME

Sonuglarin istatiksel analizi igin ‘SPSS-11 Version for Windows’ istatistik programi
kullanildi. Kontrol ve hasta grubunun karsilastirilmasinda kategorik veriler i¢in ‘Ki-Kare
Testi’, dl¢iimle belirtilen veriler i¢in normal dagilim 6zelligine sahip olanlarda ‘Student-T
testi’, olmayanlarda mann-Whitney-U Testi’ kullanilmistir. Hasta gubunda indeksler,
proBNP ile diger siirekli degiskenlerin arasindaki iligskiler ‘Pearson ve Spearman Runk
Korelasyon Testleri’ kullanilarak yapildi. Ayrica proBNP icin kontrol ve hasta grubunu

ayirt edebilen degerleri tespit edebilmek amaciyla ROC analizi uygulanmistir. Tanimlayici



degerler olarak kategorik verilerde frekans ve % , siirekli verilerde aritmetik ortalama =+

standart sapma degerleri verilmistir. Anlamlilik sinir1 p < 0.05 olarak kabul edildi.

BULGULAR

Bu calismada Ocak 1991 — Aralik 2008 yillar1 arasinda Baskent Universitesi Ankara
Hastanesi Fontan ameliyati yapilmis hastalar tarandi ve 74 adet hasta kaydi bulundu.
Dosyalar1 incelendi. 74 hastanin 15’ perioperative donemde, 1’i 1 yil sonra Fontan
dolagiminin 1iyi calismamasi nedeniyle fenestrasyon ameliyatina alindiginda kaybedildi.
Fontan dolasimi 6 hastada ekstrakardiyak konduit, 68 hastada intraatriyal lateral tiinel ile
saglandi. Fontan dolasiminin ¢aligmamasi nedeniyle 5 Fontan dolagimi take-down yapildi.
Bir hastada lateral tiinel total cava pulmoner anastomoza g¢evrildi, hasta perioperative
kaybedildi. Fenestrasyon islemi 7 hastaya uygulandi. Hastalarda erken donemde 17’inde
(% 23) supraventrikiiler tagikardi gelisti. Kalici pil 3 hastaya yerlestirildi. Yasayan
hastalarin adres ve telefon kayitlari incelendi. Onalti hastaya telefon ve adres kayitlari
eksikliginden dolay1 ulasilamadi, 6 hastanin izlemde 61diigii (ani, trafik kazasi, viicutta
siskinlik olustugu...) &grenildi. Iki hasta yasmin kiiciik olmasi nedeniyle ¢alisma dist
birakildi. Treadmill yapabilecek hastalarin ailelerine arastirma hakkinda bilgi verildi.
Arastirmaya katilmak isteyen hastalarin ailelerinden izin alinarak, ¢alismaya baslandi. Bir
hasta kontrole gelmek istemedigini belirtti. Noropsikomotor gelisme bozuklugu olanlar ve

kalic1 pacemaker takilanlar ¢calisma dis1 birakildi.

Kriterlere uyan 28 hasta ¢alismaya dahil edildi. Kontrol grubu olarak kardiyak tftiriim
duyulmast ve gogiis agris1 sikayetleri ile basvuran ve TELE, EKG ve EKO bulgular

normal olan 27 saglikli cocuk alindi.

Arastirmaya katilan hasta ve kontrol grubu arasinda yas ve cinsiyet dagilimi benzer 6zellik

gostermekteydi (p>0.05). Fontan grubunun boy, kilo ve BMI z skorlar1 kontrol grubuna



gore anlamli olarak diisiik bulundu (p<0.05). Hasta ve kontrol grubunun demografik

Ozellikleri asagida sunulmustur (Tablo 3.2).

Tablo 3.2. Hasta ve kontrol grubunun demografik 6zellikleri

Hasta (n=28) Kontrol (n=27) P
Yas 12.8 +4.36 125+ 3.76 0.326
Cinsiyet(K/E Oran1) | 11/17 12/15 0.698
Boy 143.02 + 18.26 152.14 £ 17.94 0.919
Boy z skoru -0.94+1.2" 0,47 + 0,96 0.0001
Kilo 39.08 £17.53 48.26 + 18.58 0.488
Kilo z skoru -0.59 £ 1.15" 0,49 +1.25 0.001
BSA 1.23+£0.34 1.41 £0.36 0.056
BMI 18.19 £3.51 19.98 £4 0.085
BMI z skoru -0.37 £1.22" 0,36+ 1.12 0.026

Veriler ortalama + standart sapma olarak verilmistir.

“Gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunan sonuglar

Fontan grubunun ameliyat yasi ortalama 5.6+3.06 yas (1.9 -14 yas, ortanca 5.35), izlem
stiresi ortalama 6.85+3.67 yil (1.8+14.8 yil, ortanca 5.75 yil) idi. Hastalarin sikayetleri
sorgulandiginda 4’tinde (% 14.3) garpinti, 5’inde (%17.9) ¢abuk yorulma, 4’iinde (% 14.3)

carpint1 ve ¢abuk yorulma mevcuttu. Geri kalan hastalarin ise sikayeti yoktu (% 53.6).

NYHA’a gore hastalar siniflandirildiginda 23 hasta klas I, 4 hasta klas Il, 1 hasta klas 111
idi. Klas I olan hastalarin 13’1 sadece asetil salisilik asit, 2’si asetil salisilik asit ve ACE
inhibitorli, 5’1 ACE inhibitorii, furosemid, ve asetil salisilik asit, 2’si  ACE inhibitorii,
furosemid, sipiranolakton ve asetil salisilik asit, 1’i amiadoron, asetil salisilik asit,
furosemid, ve ACE inhibitorii, Klas II olan hastalarin 2’si asetil salisilik asit, 1’1 ACE



inhibitorii, furosemid, sipiranolakton ve asetil salisilik asit, 1’1 sodyum warfarin, asetil
salisilik asit ve ACE inhibitorii, Klas Il olan hasta beta bloker (dideral), ACE inhibitorii,
furosemid, sipiranolakton ve asetil salisilik asit kullaniyordu. Klas III olan hastanin
intratriyal tlinel tikaniklig1 mevcuttu. Bu nedenle ameliyata alinan hasta ameliyat sonrasi
kaybedildi.

Hastalarin bilyiik ¢ogunlugunu trikiispit atrezili grup olusturdu ( Tablo 3.3).

Tablo 3.3. Fontan grubunun kalp anomalisi tipi
TANI GRUBU SAYI

Trikiispit Atrezisi (TA) veya agir hipoplazisi, Sag Ventrikiil Hipoplazisi (RVH), | 20
Ventrikiiler Septal Defekt (VSD) , Atriyal Septal Defekt (ASD), Pulmoner Stenoz
(PS) veya Pulmoner Atrezi (PA)

Sag Atriyal Izomerizm, Total Anormal Hepatik Vendz Baglanti, IVC’nin | 1
Infrahepatik Segment Yoklugu, PA, Ventrikiiloarteriyel (VA) Diskordans, VSD

Aortik Outlet Sag Ventrikiil, PA, RVH, Trikiispit Kapak Hipoplazisi, VSD 1

Sag Atriyal Izomerizm, Komplet Atriyoventrikiiler Septal Defekt (CAVSD, sag | 1
ventrikiil dominans1),Cift Cikimli Sag Ventrikiil (DORV), Total Anormal Vendz
Dontis Anomalisi (TAPVC), ASD, Sag Anterior Aorta

Intakt septumlu PA, RVH, TKH 1
Dekstrokardi, DORV, CAVSD, Sol anterior aorta, PS 1

Cift Girimli Sol Ventrikiil (DILV), Cift Cikimli Sol Ventrikiil (DOLV), RVH, TKH, | 1
VSD, PS, Mitral straddling

Dekstrokardi, VA diskordans, Sol ventrikiil hipoplazisi, Mitral Kapak Hipoplazisi, | 1
VSD,PS

AV diskordans, DORV, Sol anterior aorta, VSD, PS 1

Fontan dolasimi yapilmadan 6nce 1 hastaya pulmoner banding, 5 hastaya sant, 9 hastaya
Bidirectional Kava Pulmoner baglant1 (BCPC), 1 hastaya sag ventrikiil ¢ikim yolu ve VSD
genisletilmesi ameliyatlar1 yapildi. Hastalarin 21’ine intraatriyal lateral tiinel, 5’ine
intraatriyal lateral tiinel ve fenestrasyon, 1’ine ekstrakardiyak konduit, 1’ine shelligh yama
ile atriyal tiinel olusturularak fontan dolasimi saglandi. Fenestrasyon olusturulan hastalarin
44nde izlemde satiirasyon diisiikligii gelismesi tlizerine fenestrasyonlart ameliyatla
kapatildi. Bir hastanin fenestrasyonu kontrole gelmedigi i¢in kapatilmamisti. Bu hastanin

satiirasyonu % 89 idi.



Fontan ameliyati sonras1 3 hastanin akciger enfeksiyonu, 2 hastanin aritmi, 1 hastanin
perikardiyal efiizyon, 4 hastanin fenestrasyon kapatilmasi ve 1 hastanin silotoraks

nedeniyle hastaneya yatma Oykiisii mevcuttu.

Geg donemde 2 hastada supraventrikiiler tagikardi (SVT), 1 hastada hepatit A sonrast PLE
gelistigi saptandi. SVT gelisen hastalardan biri baska bir merkezde izlenmis, 3 ay
antiaritmik ilag kullanmisti. Diger hasta ise klinigimizde izlenmekte olup, 1 yildir
antiaritmik ila¢ kullanmaktadir. Bu hastanin ilag kullandig1 siirece SVT tekrar1 olmadi.
PLE gelisen hastanin sipiranolakton, ACE inhibitorii ve furosemid tedavisiyle PLE’si
diizeldi.

Fontan grubunun bazal EKG kayd: incelendiginde ritmin 24’iinde sinis, 1’inde nodal ve

4’tinde atriyal kaynakli oldugu goriildii.

Holter kayitlarinda hastalarin kalp hizlarinin1 en diisiikk 58.824+11.19, en yiiksek
135.29+15.37 atim/dk arasinda seyrettigi, 2 hastada nadir ventrikiiler erken atim, 6 hastada

nadir ventrikiiler ve atriyal erken atim, 6 hastada nadir atriyal erken atim oldugu goriildii.
Hasta ve kontrol grubu arasinda kardiyotorasik oran (KTO), PR siiresi, kalp hizi, QTc
sliresi arasinda anlamli fark bulunmadi (p>0.05) Fontan grubunun istirahat oksijen

satlirasyonu anlamli olarak diisiiktii (p<0.05) (Tablo 3.4).

Tablo 3.4. Hasta ve kontrol grubunun Tele, EKG, ProBNP ve Pulse Oksijen Satiirasyon

Bulgulari

Hasta Kontrol P
KTO 0.46+ 0.06 0.44 +0.04 0.285
HIZ (atim/dk) 76.45 £ 14.13 75.82+10.53 0.851
QTc (msn) 405.75 +35.27 390.59 +23.11 0.066
PR siiresi (msn) 125.19 £ 36.62 110.37+ 18.70 0.067
QRS siiresi (msn) 90 + 11.55 88.15+ 11.45 0.553

Istirahat Oksijen Satiirasyonu (%) | 93.04+3.31° 97.59 +£0.57 0.0001



Veriler ortalama + standart sapma olarak verilmistir.

“Gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunan sonuglar

EKOKARDIOGRAFIK BULGULAR

Hasta grubunda 6nemli sistemik kapak ve aort kapagi yetersizlikleri goriilmedi (Tablo 3.5).

Tablo 3.5. Hasta grubunun sistemik kapak ve aort kapag: yetersizlikleri

Dominant Ventrikul
Sol Ventrikiil Sag Ventrikiil

Sistemik Mitral Minimal veya 6nemsiz | 11 (%47.8)

Kapak Hafif 12 (%52.2)

Yetersizligi Trikiispit | Minimal veya 6nemsiz 2 (%40)
Hafif 3 (%60)
Minimal veya 6nemsiz | 21(%91.3) | 4 (%80)

Aort Yetersizligi Hafif 2 (%8.7) 1 (%20)

Hasta ve kontrol grubunun standart ekokardiografik yontemle elde edilen bulgular

karsilastirildi. Hasta grubunda sol ventrikiil kitle, kitle/voliim orani, sol atriyum voliimii

anlamli olarak yiiksek, stroke voliim, CO ise kontrol grubuna goére anlamli olarak diisiik

bulundu (p<0.05) (Tablo 3.6).

Tablo 3.6. Hasta ve Kontrol Grubunun Standart Ekokardiografik Bulgular
Hasta Kontrol

Sistemik ventrikiil EF (%) 64.06 £7.42 66.85 +5.75

Sistemik ventrikiil Endiastolik voliim (ml) 4527+ 7.42 53.52+9.38

Sistemik ventrikiil Endsistolik volim (ml) 16.71 £ 8.65 17.80 £4.57

0.126
0.057
0.564



SV (ml) 46.62 +10.52" | 53.31+11.71 | 0.030
CO (It/dK) 3.59+0.83" | 4.11+0.84 0.024
Cl (It/dk/m?) 3.08 +0.99 3.03+0.73 0.836
Sistemik ventrikiil kitle (gr/m?) 92.41 +41.15" | 64.50+10.19 | 0.001
Sistemik ventrikiil kitle /voliim orani(gr/ml) 2.36+1.00" 1.24 +0.26 0.0001
Sol atriyum voliim (ml) 22.27+7.11" | 18.45+3.93 0.017

Veriler ortalama + standart sapma olarak verilmistir.

“Gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunan sonuglar

Sistemik kapak E hiz1 ve E/A oran1 kontrol grubuna gore anlamli olarak disiiktii (p<0.05)

(Tablo 3.7).

Tablo 3.7. Sistemik Kapak PW Doppler sonuglari

Hasta Kontrol P
Sistemik Kapak E hiz1 (cm/sn) 63.74 £ 15.96" 98 +19.71 0.0001
Sistemik Kapak A hizi(cm/sn) 48.26+ 17.13 51.04+ 10.05 0.477
Sistemik Kapak E/A Oram 1.45+0.53" 1.97 £0.39 0.0001
E/Em oram 5.51+2.33 5.01 £1.06 0.314
IRT (msn) 86.45 +24.54" 75.46 +£9.36 0.042
ICT (msn) 78.57+31.6 72.35+10.97 0.353
MPI 0.56+0.21" 0.46 + 0.04 0.023

Veriler ortalama + standart sapma olarak verilmistir.

“Gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunan sonuglar

Stroke voliim ile satiirasyon, sistolik kan basinci, diastolik kan basinci, LV bazal Sm, LV
bazal Sm siiresi, EF, enddistolik voliim arasinda pozitif yonde (sirasiyla; p=0.019 r=0.32,
p=0.001 r=0.45, p=0.014 r=0.33, p=0.009 r=0.35, p=0.008 r=0.36, p=0.037 r=0.28,
p=0.037 r=0.28) iliski saptandi.

CO ile satiirasyon, sistolik kan basinci, diastolik kan basinci, LV bazal Em, LV bazal Sm,
enddistolik voliim, sol atriyum voliimii arasinda pozitif yonde (sirastyla; p=0.004 r=0.39,
p=0.001 r=0.43, p=0.033 r=0.29, p=0.007 r=0.36, p=0.0001 r=0.47, p=0.024 r=0.30,
p=0.047 r=0.27) iliski saptandi.



CI ile enddistolik voliim, endsistolik voliim, sol atriyum voliimii arasinda pozitif yonde

(strastyla; p=0.004 r=0.38, p=0.010 r=0.35, p=0.010 r=0.35) iliski saptandi.

Kitle/Voliim orani ile sistemik kapak pulse E, satiirasyon, LV bazal Em, LV bazal Sm, LV
bazal Sm siiresi, E/A oran1 ile (-) yonde (sirasiyla; p=0.0001 r=-0.47, p=0.001 r=-0.44,
p=0.0001 r=-0.51, p=0.001 r=-0.45, p=0.0001 r=-0.47, p=0.019 r=-0.32), pulse IRT,
sistemik kapak pulse MPI, ameliyat yasi, LV bazal ICT siiresi, LV bazal MPI, Septum
bazal MPI, RV bazal MPI, PR siiresi, sol atriyum voliim (+) yonde (sirastyla; p=0.0001
r=0.49, p=0.035 r=0.29, p=0.004 r=0.53, p=0.0001 r=0.58, p=0.0001 r=0.56, p=0.003
r=0.40, p=0.0001 r=0.48, p=0.016 r=0.33, p=0.015 r=0.33) iliski saptandi.

DOKU DOPPLER BULGULARI
Hasta grubunda doku doppler hizlar1 kontrol grubuna gore diisiikk bulundu. Bazal
segmentlerde Em, Sm diisiikliigii istatiksel olarak anlamli idi. Izovolemik kasilma ve

gevseme zamani hasta grubunda saglikli gruba gore anlamli olarak uzundu (p<0.05) (Tablo
3.8).

Miyokardiyal performans indeksi (MPI= Tei indeksi) sol ventrikiil, sag ventrikiil ve
septum bazal segmentlerinde hasta grubunda kontrol grubuna goére belirgin artmisti. Bu
fark hipoplazik ventrikiilde daha belirgindi (p<0.05).

Hasta grubunun diastolik fonksiyonlar1 kontrol grubuyla karsilastirildiginda E hizi, E/A
orani diisiik, isovolemik relaksasyon zamaninin anlamli olarak uzun oldugu goriildi. A

stiresi hasta grubunda kontrol grubuna gore uzun olmasina ragmen fark istatiksel olarak

anlaml degildi (p= 0.064) (Tablo 3.9).

M mod ve doku doppler (Yu indeksi) yontemiyle elde edilen senkronizasyon olgiimleri

hasta grubunda kontrol grubuna gére anlamli olarak yiiksekti (Tablo 3.10).



Tablo 3.8. Hasta ve Kontrol Grubunun Doku Doppler Bulgular1

LV

SEPTUM

RV

Em hiz1 (cm/sn)
Am hiz1 (cm/sn)
Sm hiz1 (cm/sn)
Sm siiresi (msn)
IVC (cm/sn)
IVA (m/sn?)
ICT (cm/sn)
IRT(cm/sn)
MPI

Em hizi (cm/sn)
Am hiz1 (cm/sn)
Sm hiz1 (cm/sn)
Sm siiresi (msn)
IVC (cm/sn)
IVA (m/sn?)
ICT (cm/sn)
IRT(cm/sn)
MPI

Em hiz1 (cm/sn)
Am hiz1 (cm/sn)
Sm hiz1 (cm/sn)
Sm siiresi (msn)
IVC (cm/sn)
IVA (m/sn?)

Hasta

12.89 +3.82"
7.48 +2.49
7.06 £ 1.45"
262.59+21.9"
7.81 +£2.93
30+£9.5
59.26+ 14.32"
67.6 + 15.89"
0.58+0.11"
6.71+2.39"
6.06 +2.19
486+1.2"
256.67 + 25.72
9.068 + 13.6
32.22 +8.80"
64.63+ 15.44"
75+ 20"
0.63+0.14"
5.18 + 1.89"
52+2.3"
453+ 1.38"
242.04 + 41.63
6.26 + 2.54"
27.96 + 8.69

*

*

Kontrol

19.89 +£2.48
8.16+£2.19
10.85+2.19
291.67 £19.9
7.65+2.11
22.59 £5.26
45+ 7.34
53.51+10.17
0.37+0.46
149+1.8
6.77 £ 1.66
8.44+1.14
287.96 + 19.33
6.07 £1.37
20.74+5.31
42,59 +8.81
52.96 + 6.83
0.36 £ 0.04
16.92+2.24
9.27+2.45
13.84 +£2.35
277.59 £22.25
10.3+1.63
28.9+6.4

0.0001
0.293

0.0001
0.0001
0.812

0.001

0.0001
0.0001
0.0001
0.0001
0.186

0.0001
0.0001
0.262

0.0001
0.0001
0.0001
0.0001
0.0001
0.0001
0.0001
0.0001
0.0001
0.658



ICT (cm/sn) 62.59+ 17.67" 53.52 + 8.41 0.020
IRT(cm/sn) 76.85+18.72" | 42.96 +13.1 0.0001
MPi 0.69+0.14" 0.38 +0.05 0.0001

Veriler ortalama + standart sapma olarak verilmistir.

“Gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunan sonuglar

Tablo 3.9. Hasta ve Kontrol Grubunun Diastolik Fonksiyon Bulgular1

Hasta Kontrol P
E hiz1 (cm/sn) 63.74 £ 15.96" 98 £19.71 0.0001
A hizi(cm/sn) 48.26+ 17.13 51.04+ 10.05 0.477
E deselerasyon siiresi (msn) 122.15 + 28.65 121.63+ 19.46 0.938
A siiresi (msn) 126.07 +£32.38 112.26 £19.74 0.064
E/A Orani 1.45+0.53" 1.97 +0.39 0.000
E/Em orani 5.51+2.33 5.01 £1.06 0.314
IRT (msn) 86.45 + 24.54" 75.46 +9.36 0.042
MPI 0.56 +0.21" 0.46 + 0.04 0.023

Veriler ortalama =+ standart sapma olarak verilmistir.

“Gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunan sonuglar

Tablo 3.10. Hasta ve Kontrol Grubunun Senkroni Bulgulari

Hasta Kontrol P
Sistolik Dissenkroni Indeksi 16.37 +5.51" 9.24 +3.47 0.0001
Diastolik Dissenkroni indeksi 22.50+9.14" 10.27+3.36 0.0001
M mod Dissenkroni Ol¢iimii 89.19 £20.88" | 58.52+11.23 0.0001

Veriler ortalama =+ standart sapma olarak verilmistir.

“Gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunan sonuglar

LV bazal Sm ile EF, stroke voliim, CO, pulse oksijen satiirasyonu ile arasinda pozitif
yonde (sirasiyla; p=0.038 r=0.28, p=0.009 r=0.35, p=0.0001 r=0.47, p=0.0001 r=0.61),



kitle/volim orani, sistolik dissenkroni indeksi, diastolik dissenkroni indeksi, M Mod
dissenkroni olgiimii, pulse MPI, LV bazal MPI, septum bazal MPI, RV bazal MPI ile
arasinda (-) yonde (swrasiyla; p=0.001 r=-0.45, p=0.0001 r=-0.57, p=0.001 r=-0.46,
p=0.001 r=-0.54, p=0.031 r=-0.30, p=0.0001 r=-0.63, p=0.0001 r=-0.58, p=0.0001 r=-
0.48) korelasyon vardi.

LV Em ile kitle/voliim orani, sistolik dissenkroni indeksi, diastolik dissenkroni indeksi, M
Mod dissenkroni 6l¢iimii, pulse IRT, LV bazal MPI, septum bazal MPI, RV bazal MPI ile
arasinda (-) yonde (sirastyla; p=0.0001 r=-0.51, p=0.0001 r=-0.69, p=0.0001 r=-0.59,
p=0.0001 r=-0.51, p=0.010 r=-0.37, p=0.0001 r=-0.63, p=0.0001 r=-0.65, p=0.0001 r=-
0.59), enddiastolik voliim, pulse oksijen satiirasyonu, CO ile arasinda pozitif yonde

(sirasiyla; p=0.008 r=0.36, p=0.0001 r=0.64, p=0.007 r=0.36) korelasyon vardi.

Septum bazal Em ile satiirasyon arasinda pozitif yonde (p=0.0001 r=0.65), pulse MPI, LV
bazal MPI, septum bazal MPI, RV bazal MPI, kitle/volim orani, sistolik dissenkroni
indeksi, diastolik dissenkroni indeksi, M Mod dissenkroni Ol¢limii arasinda (-) yonde
(sirasiyla; p=0.012 r= -0.34, p=0.0001 r= -0.70, p=0.0001 r= -0.76, p=0.0001 r= -0.78,
p=0.0001 r=-0.56, p=0.0001 r= -0.66, p=0.0001 r=-0.78, p=0.0001 r=-0.64) korelasyon

vardi.

Septum bazal Sm pulse oksijen satiirasyonu EF, CO, ile arasinda pozitif yonde (sirasiyla;
p=0.0001 r=0.68, p=0.045 r=0.27, p=0.009 r=0.35), pulse MPI, LV bazal MPI, septum
bazal MPI, RV bazal MPI kitle/volim orani, sistolik dissenkroni indeksi, diastolik
dissenkroni indeksi, M Mod dissenkroni 6l¢limii ile arasinda (-) yonde (sirasiyla; p=0.049
r=-0.27, p=0.0001 r=-0.71, p=0.0001 r=-0.72, p=0.0001 r=-0.69, p=0.0001 r=-0.53,
p=0.0001 r=-0.66, p=0.0001 r=-0.66, p=0.0001 r=-0.54) korelasyon vardi.

RV bazal Em ile satiirasyon arasinda pozitif yonde (p=0.0001 r=0.61), pulse IRT, pulse
MPI, LV bazal MPI, septum bazal MPI, RV bazal MPI, kitle/voliim orani, sol atriyum
volumi, sistolik dissenkroni indeksi, diastolik dissenkroni indeksi, M Mod dissenkroni
6l¢timii, CO arasinda (-) yonde (p=0.020 r=-0.34, p=0.005 r=-0.38, p=0.0001 r=-0.72,
p=0.0001 r=-0.76, p=0.0001 r=-0.86, p=0.0001 r=-0.57, p=0.029 r=-0.30, p=0.000
r=-0.65, p=0.0001 r=-0.66, p=0.0001 r=-0.66, p=0.037 r=-0.29 ) korelasyon vardi.



RV bazal Sm pulse oksijen satiirasyonu EF, CO, ile arasinda pozitif yonde (sirasiyla;
p=0.000 r=0.64, p=0.026 r=0.30, p=0.009 r=0.35), pulse MPI, LV bazal MPI, septum
bazal MPI, RV bazal MPI kitle/voliim orani, sol atriyum voliimii, sistolik dissenkroni
indeksi, diastolik dissenkroni indeksi, M Mod dissenkroni 6l¢iimii ile arasinda (-) yonde
(sirasiyla; p=0.006 r=-0.37, p=0.0001 r=-0.75, p=0.0001 r=-0.78, p=0.0001 r=-0.82,
p=0.0001 r=-0.55, p=0.028 r=-0.30, p=0.0001 r=-0.66, p=0.0001 r=-0.65, p=0.0001 r=-
0.64) korelasyon vardi.

E/A orani ile LV bazal MPI, septum bazal MPI, RV bazal MPI ile (-) yonde (sirastyla;
p=0.001 r=-0.45, p=0.003 r=-0.40, p=0.0001 r=-0.46) iliski saptandi.

E/Em ile sistemik ventrikiil EDV, sistemik ventrikiil ESV ile (-) yonde (sirasiyla; p=0.003
r=-0.40, p=0.003 r=-0.40) iliski saptandu.

Pulse MPI ile LV bazal MPI, septum bazal MPI, RV bazal MPI, PR siiresi arasinda (+)
yonde (sirastyla; p=0.0001 r=0.47, p=0.039 r=0.28, p=0.005 r=0.37, p=0.003 r=0.40) iligki

saptandi.

E deselarasyon zamani ile A siiresi, yas arasinda (+) yonde (sirasiyla; p=0.034 r=0.29,

p=0.014 r=0.33) iliski saptandi.

Sistolik dissenkroni indeksi ile kitle/voliim orani, pulse MPI, LV bazal MPI, septum bazal
MPI, RV bazal MPI (sirasiyla; p=0.002 r=0.42, p=0.004 r=0.39, p=0.0001 r=0.60,
p=0.0001 r=0.61, p=0.0001 r=0.63), E arasinda (-) yonde (p=0.0001 r=-0.59) iliski

saptandi.

Diastolik dissenkroni indeksi ile kitle/voliim orani, LV bazal MPI, septum bazal MPI, RV
bazal MPI, (+) yonde (sirastyla; p=0.002 r=0.42, p=0.0001 r=0.55, p=0.0001 r=0.64,
p=0.0001 r=0.55), E, E/A oranmi arasinda arasinda (-) yonde (sirasiyla; p=0.0001 r=-0.49,
p=0.006 r=-0.32) iligki saptandi.

M Mod dissenkroni 6l¢iimii ile kitle/voliim orani, LV bazal MPI, septum bazal MPI, RV
bazal MPI, A siiresi, sistolik Yu indeksi, diastolik Yu indeksi (+) yonde (sirasiyla;



p=0.0001 r=0.49, p=0.0001 r=0.48, p=0.0001 r=0.57, p=0.0001 r=0.57, p=0.004 r=0.39,
p=0.017 r=0.33, p=0.027 r=0.31), E, E/A orani arasinda arasinda (-) yonde (sirastyla;
p=0.001 r=-0.45, p=0.018 r=-0.32) iligki saptandi.

NT-PROBNP SONUCLARI
NT-proBNP diizeyi hasta grubunda kontrol grubuna goére anlamli olarak yiiksekti. Hasta
grubunda diizeyi 258.94+224.74 pg/ml, kontrol grubunda 60.51+38.79 pg/ml (p=0.0001)
idi (Sekil 3.1).

1000
800 |
600 |
400 |

200 ;

. —

N = 28 27
hasta ko ntrol

Sekil 3.1. Hasta ve Kontrol grubu NT-proBNP diizeyi

NT-proBNP diizeyi ile kitle/voliim orani, sol atriyum voliimii, trikiispit kapak yetersizligi,
mitral kapak yetersizligi arasinda pozitif yonde (sirasiyla; p=0.001 r=0.46, p=0.007
r=0.36, p=0.0001 r=0.79, p=0.031 r=0.24), sistemik ventrikiil EDV, sistemik ventrikiil



ESV, stroke voliim, CO arasinda (-) yonde (sirasiyla; p=0.006 r=-0.36, p=0.015 r=-0.33,
p=0.041 r=-0.28, p=0.023 r=-0.31) korelasyon oldugu saptandi.

NT-proBNP diizeyi ile dissenkroni indeksleri arasinda pozitif yonde iliski oldugu goriildii.
(Tablo 3.11). Ayrica bazal segmentlerden elde edilen MPI degerleriyle de pozitif yonde
kuvvetli iligki oldugu goriildii ( Tablo 3.11).

Tablo 3.11. NT- proBNP ile senkroni, MPI arasindaki korelasyon iliskisi
NT-proBNP Diizeyi

r p
Sistolik Dissenkroni Indeksi (msn) 0.44 0.001
Diastolik Dissenkroni Indeksi (msn) 0.37 0.007
M-Mod Sistolik Dissenkroni Ol¢iimii 0.62 0.0001
(msn)
MPI (LV) 0.58 0.0001
MPIi(Septum) 0.60 0.0001

MPIi(RV) 0.55 0.0001



SOLUNUM FONKSIYON VE EGZERSIZ TESTI BULGULARI

Fontan grubunda FVC, FEV1 ve MVV kontrol grubuna gore diisiik bulundu. Egzersiz
sirasinda maksimum ve anaerobik esikteki is yiikii, maksimum kalp hizi, kronotropik
indeks, maksimum oksijen kullanimi1 ve maksimum CO fiiretiminin kontrol grubuna gore
daha diisiik oldugu goriildii (p< 0.05) (Tablo 12).

Solunum fonksiyon testlerinden FVC, FVC (%), FEV1, FEV1 (%) ile NT-proBNP diizeyi
arasinda (-) yonde korelasyon vardi (sirastyla; p=0.023 r=-0.32, p=0.001 r=-0.45, p=0.026
r=-0.32, p=0.001 r=-0.46). CO, SV ile FVC, FVC (%), FEV1, FEV1 (%) arasinda pozitif
yonde korelasyon saptandi (sirasiyla; p=0.001 r=0.44, p=0.0001 r=0.49, p=0.002 r=0.43,
p=0.0001 r=0.48). SV ile FVC, FVC (%), FEV1, FEV1 (%) arasinda da pozitif yonde
korelasyon vardi (p=0.0001 r=0.62, p=0.0001 r=0.59, p=0.0001 r=0.62, p=0.0001 r=0.59).
Kardiyak indeks ile FVC, FEV: ile arasinda (-) yonde korelasyon oldugu belirlendi
(sirastyla; p=0.005 r=-0.39, p=0.005 r=-0.40).

NT-proBNP diizeyi ile MVV, kronotropik indeks ile arasinda (-) yonde iliski oldugu
goriildii (sirastyla; p=0.007 r=-0.36, p=0.0001 r=-0.63). CO ile bazal oksijen satiirasyonu,
maksimum oksijen satiirasyonu, MVV, maksimum is yiikii, maksimum CO; iiretimi,
maksimum kalp hizi, maksimum kalp hizi (%), kronotropik indeks, maksimum solunum
rezervi, maksimum oksijen pulse, anaerobik esikteki (VAT) is yiki, solunum rezervi
arasinda pozitif yonde, VAT VE/VCO,, VAT VE/NVO,, pik VE/VCO: ile arasinda (-)
yonde korelasyon saptandi (sirasiyla; p=0.006 r=0.37, p=0.005 r=0.38, p=0.011 r=0.35,
p=0.003 r=0.41, p=0.029 r=0.30, p=0.006 r=0.37, p=0.004 r=0.39, p=0.008 r=0.36,



p=0.020 r=0.32, p=0.034 r=0.29, p=0.014 r=0.33, p=0.014 r=0.33, p=0.002 r=-0.42,
p=0.003 r=-0.40, p=0.002 r=-0.42).

Kronotropik indeks ile maksimum VO2, sistemik ventrikil EDV, bazal oksijen
satlirasyonu, SV, CO arasinda pozitif yonde (sirasiyla; p=0.007 r=0.36, p=0.005 r=0.38,
p=0.0001 r=0.55, p=0.020 r=0.32, p=0.008 r=0.36), pulse MPI, LV MPI, septum MPI, RV
MPI, kitle/volim orani, sol atriyum voliimii, sistolik dissenkroni indeksi, diastolik
dissenkroni indeksi, M Mod dissenkroni 6l¢iimii arasinda (-) yonde (sirastyla; p=0.009 r=-
0.35, p=0.0001 r=-0.72, p=0.0001 r=-0.73, p=0.0001 r=-0.77, p=0.0001 r=-0.60, p=0.020
r=-0.32, p=0.0001 r=-0.59, p=0.0001 r=-0.56, p=0.0001 r=-0.59) korelasyon vardi.

Solunum rezervi ile SV, CO arasinda pozitif yonde (sirasiyla; p=0.005 r=0.38, p=0.020
r=0.32) korelasyon saptandi.

Maksimum O3 ile LV MPI, septum MPI, RV MPI, kitle/voliim orani, diastolik dissenkroni
indeksi arasinda (-) yonde (sirasiyla; p=0.014 r=-0.33, p=0.002 r=-0.42, p=0.009 r=-0.36,
p=0.046 r=-0.28, p=0.001 r=-0.46) CI arasinda (+) yonde (p=0.026 r=-0.30) korelasyon

vardi.

Fontan grubunda ameliyat sonrasi izlem siiresi ile maksimum O, maksimum O (%),
maksimum CO- tiiketimi tiiketimi arasinda (-) korelasyon saptandi (sirasiyla; p=0.024 r=-
0.43, p=0.028 r=-0.42, p=0.008 r=-0.49).

ProBNP diizeyi ile maksimum is yiikii, maksimum dakika solunum sayisi, maksimum O
tilketimi, maksimum kalp hizi, maksimum kalp hizi (%)’si ile (-) yonde, maksimum
VE/VCO: ile pozitif yonde (sirasiyla; p=0.001 r=-0.46, p=0.003 r=-0.40, p=0.020 r=-0.32,
p=0.0001 r=-0.56, p=0.0001 r=-0.58, p=0.022 r=0.32); anaerobik esikte ProBNP diizeyi ile
is yuki, solunum rezervi ile (-) yonde, VE/V02, VE/VCO: ile pozitif yonde korelasyon
oldugu belirlendi (sirasiyla; p=0.011 r=-0.35, p=0.015 r=-0.33, p=0.014 r= 0.33, p=0.019,
r=0.32 ).

Sistolik dissenkroni indeksi ile  maksimum ve bazal O, satiirasyonu, maksimum O>
satlirasyonu, maksimum is yiikii, maksimum COg iiretimi, maksimum kalp hizi, maksimum

kalp hiz1 (%), VAT is yiiki, kronotropik indeks arasinda (-) yonde (sirasiyla; p=0.0001



r=-0.49, p=0.005 r=-0.41, p=0.002 r=-0.42, p=0.020 r=-0.32, p=0.0001 r=-0.60, p=0.0001
r=-0.59, p=0.007 r=-0.38, p=0.0001 r=-0.59), VAT VE/VCO0,, VAT VE/V02, maksimum
VE/VCO; ile pozitif yonde korelasyon vardi (sirasiyla; p=0.003 r=0.41, p=0.013 r=0.34,
p=0.009 r=0.36).

Diastolik dissenkroni indeksi ile VAT VE/VVCO02, VAT VE/V02, maksimum VE/VCO: ile
pozitif yonde (sirasiyla; p=0.002 r=0.42, p=0.011 r=0.36, p=0.006 r=0.38), bazal O2
satlirasyonu, maksimum O satiirasyonu, maksimum kalp hizi, maksimum kalp hiz1 (%),
maksimum O3 tiiketimi, maksimum O tiiketimi (%), maksimum is yiikii, maksimum CO>
tretimi, VAT Oz tiiketimi (%), VAT CO; iiretimi, kronotropik indeks ile (-) yonde
korelasyon oldugu goriildii (sirasiyla; p=0.0001 r=-0.64, p=0.0001 r=-0.60, p=0.0001
r=-0.58, p=0.0001 r=-0.56, p=0.001 r=-0.46, p=0.001 r=-0.46, p=0.017 r=-0.34, p=0.0001
r=-0.48, p=0.042 r=-0.29, p=0.032 r=-0.31, p=0.0001 r=-0.56).

Tablo 3.12. Hasta ve Kontrol Grubunun SFT ve Egzersiz Bulgulari

Hasta Kontrol P
FVC (litre/dk) 2.59+0.98" 3.54 £ 1.57 0.013
FVC(%) 91.41 +14.15" 110.29+14.80 | 0.0001
FEV1 (litre) 2.43+£0.93" 3.17+1.25 0.021
FEV1(%) 100.6 + 16.52" 118.34+13.28 | 0.0001
FEV1/ FVC 9417 £5.1 91.40 +6.86 0.112
Bazal O; satiirasyonu (%) 92.61 +4.02" 98.31 £0.79 0.0001
Maksimum O; satiirasyonu (%) 87.70 + 3.68" 96.27 + 1.76 0.0001
MVV (nefes/dk) 59.96 + 33.51" 91.54 + 34.49 0.001
Solunum rezervi (L/dK) 17.15 + 24.96 32.04 +29.43 0.050
VAT solunum rezervi (L/dk) 25.20 +28.39" 50.38 £ 30.61 0.003
Maksimum O pulse indeks (ml/attm/m2) | 6.59 +1.54" 6.72 +1.33 0.727
Maksimum Oz pulse indeks (%) 125.17 + 28.26 136.89 + 30.50 | 0.149
Maksimum VO (ml/kg/dk) 31.02+8.17" 38.21 + 8.88 0.003
Maksimum VO2 (%) 75.21 + 20.48" 92.18 + 23.86 0.007
VAT VO:2 (ml/kg /dKk) 26.32+8.31 29.97 £ 10.90 0.172
VAT VO: (%) 110.79 + 34.35 126.60 +49.43 | 0.175
VAT VCO:z (ml/kg /dKk) 27.05 +8.52 30.66 = 9.36 0.144
Maksimum VCO; (ml/kg /dk) 34.26 +£9.3" 44.55 + 10.67 0.0001



VAT Work 53.08 +19.37"
Maksimum Work 71.80 +27.72"
VAT VE (L/dk) 34.76 £11.22
Maksimum VE (L /dKk) 42.81 +£13.87
VAT VE/VO; 37.18 £5.78
VAT VE/NVCO; 36.64 +5.49"
Maksimum VE/VCO; 35.19 + 4.47"
RQ 1.03 £0.05
Maksimum Kalp Hizi (atim/dk) 143.43 +21.31°
Maksimum Kalp Hizi1 (%) 69.23 + 10.20"
Kronotropik Indeks 0.51 +0.14"

Veriler ortalama+standart sapma olarak verilmistir.
“Gruplar arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunan sonuglar

Hasta Grubunda NT-proBNP diizeyi i¢in Cut-off Degeri ?

90+41.98
131.15+ 48.36
41.16 +13.95
59.49 + 15.84
29.77 £ 3.59
28.85+ 3.6
29.68 +£3.42
1.04 +£0.06
187.04 £ 10.39
90.21 +£4.58
0.85 +0.07

0.0001
0.0001
0.068

0.0001
0.0001
0.0001
0.0001
0.485

0.0001
0.0001
0.0001

NT-proBNP igin hasta ve kontrol grubu arasinda ROC analizi yapildi. ROC egrisi altinda
kalan alan 0.917 bulundu. Giiven araligi 0.845 — 0.989 (p< 0.001) idi. Cut-off degeri 90

pg/ml, sensitivite % 89.3, spesifite % 81.5 bulundu (sekil 3.2 ).

ROC Egrisi

1,0

0,0

0,0 3 ) ,8 1,0

Specificity



Sekil 3.2. Hasta ve kontrol grubu NT-proBNP diizeyine ait ROC egrisi

NT-proBNP diizeyi yiiksek olan ve olmayan 2 grup karsilagtirildiginda iki grup arasinda
anlaml fark olan degiskenler Tablo. 3.13‘de 6zetlenmistir. SV arasinda iki grup arasinda

fark olmamasina ragmen istatiksel sinira yaklastig1 i¢in tabloda yer almistir.

Tablo 3.13 . NT-pro-BNP diizeyine gore 2 grup arasindaki anlaml 6lgiitler

NT-pro-BNP<90 NT-pro-BNP>90 P

Boy z skoru 0.34+1.14 -0.73+1.21 0.001
Kilo z skoru 0.45+1.33 -0.49+ 1.15 0.007
BMI z skoru 0.148 +1.07 -0.42+1.20 0.005
Bazal O; satiirasyonu (%) 126.07 +32.38 112.26 £ 19.74 0.001
Maksimum O; satiirasyonu 95+3.3 89.34 £5.11 0.0001
(%)

E hiz1 (cm/sn) 94.16 +20.43 69.87 +23.14 0.0001
MPI (sistemik kapak, pulseile) | 0.47 +£0.07 0.58 +£0.24 0.031
Mitral Em 18.88 £ 3.28 14.24 £ 4.83 0.0001
Mitral Sm 10.79 £ 2.41 7.37+1.64 0.0001
Mitral Sm siiresi 289+ 23.27 266.90 £ 22.85 0.001
Mitral MPI 0.39£0.06 0.55+0.15 0.0001
Septum Em 13.6 £3.36 8.4+4.25 0.0001
Septum Sm 8.04+ 1.8 545+1.65 0.0001
Septum Sm siiresi 286.4+ 23.96 260.17 +£24.73 0.0001
Septum MPI 0.4+0.1 0.58 £0.17 0.0001
Trikiispit Em 15.04 +£4.79 7.61 +£5.32 0.0001
Trikiispit Sm 1246 +4.2 6.36 +3.97 0.0001
Trikiispit Sm stiresi 274.2+25.32 247.41 £42.25 0.008
Trikiispit IVC siiresi 9.57+2.37 7.17+2.96 0.002
Trikiispit MPI 0.44+0.14 0.62+0.18 0.0001
Kitle/voliim 1.38+£0.42 2.16 £1.07 0.001
Sol atriyum voliim 1790+ 3.16 22.47 +7.06 0.004



E/A orani 1.87+0.37 1.57£0.61 0.041
Sistolik Dissenkroni Indeksi 9.9+4.29 15.27 £5.86 0.000
Diastolik Dissenkroni Indeksi 11.92 £5.58 20 +£10.08 0.001
M mod Dissenkroni Ol¢iimii 61.84+16.12 84.04 + 22.69 0.0001
FVC (litre/dk) 3.59+1.59 2.61+1 0.011
FVC(%) 109.96 £+ 16.64 93.09 + 13.71 0.0001
FEV1 (litre) 3.22+1.26 2.44+0.93 0.016
FEV1(%) 117.73 £15.91 102.43 £15.49 0.001
MVV 88.04 £ 37 64.87 + 34.68 0.022
VAT Work 88.79 +£44.07 56.89 +22.21 0.002
VAT VE/VO2 30.50 £ 5.07 36.10+5.74 0.0001
VAT VE/VCO2 29.79 +£5.75 3537+5.19 0.0001
Maksimum Work 128.33 £51.89 78.70 £ 33.15 0.0001
Maksimum VE/VCO2 30.25+4.07 34.34 + 4.68 0.001
Maksimum Kalp Hiz1 180.17 £ 19.86 151.83 £26.8 0.0001
Kronotropik Indeks 0.80 £0.13 0.57+0.19 0.0001
SV 53.15+11.61 47.20 £ 10.91 0.056
Maksimum Dakika 58.75+15.38 44.52 + 15.62 0.002
Ventilasyon

Maksimum VO2 pulse 9.81+3.24 8.12+2.76 0.043

Veriler ortalama + standart sapma olarak verilmistir.

TARTISMA

Dogumsal kalp hastaligi 1000 canli dogumda 4-8 oraninda goriiliir. Bu hastalarin % 2-
10’unu tek ventrikiil fizyolojisi gosteren grup olusturur (1-3). Tek ventrikiil fizyolojisi
gosteren veya biventrikiiler tamiri miimkiin olamayan bu kompleks grupta ilk defa 1971
yilinda Fontan tarafindan Fontan dolasimi adi verilen palyatif bir ameliyat tanimlanmistir
(4). Bu ameliyat teknigiyle pulmoner ve sistemik vendz donis birbirinden ayrilir. Bu
sayede fonksiyonel tek ventrikiilin maruz kaldigi voliim yiikiiniin olusturacagi erken
donemdeki ventrikiil fonksiyon kaybinin dnlenmesi ve yetersiz kan oksijen seviyesinin

diizeltilmesi ile hastalarin yasam kalitesi ve hayatta kalim oranlar artirilmistir.

Hastalarin hayatta kalim orani arttikca uzun donemde hayat kalitesini ve yasami tehdit
eden problemlerin ortaya ¢iktig1 goriilmiistiir. Bu sonug ortaya ¢ikan sorunlara etki eden
faktorlerin saptanmasina yonelik arastirmalara hiz kazandirmistir. Calismamizda da Fontan

ameliyat1 yapilmis hastalarin fonksiyonel durumlari, hayat kaliteleri, sistemik ventrikiiliin



durumu, egzersiz kapasiteleri degerlendirilmesi, bu sonuclara etki eden faktorlerin

tanimlanmas1 planlanmstir.

Khairy ve arkadaslar1 mortaliteye etki eden nedenleri tespit etmek i¢in 121’1 bayan toplam
261 Fontan ameliyati yapilmis hastay: incelemislerdir (23). Ameliyat yasi median 7.9 yil
(aralik; 1.1-17.5 yil) olan hastalarin % 33’iine fenestrasyon a¢miglardir. Hastalarin %
51.7’ine atriyopulmoner baglanti, % 9.6’ina sag atriyum-sag ventrikiil baglantisi, %
38.7’ine total kava-pulmoner baglanti ameliyat1 yapmuslardir. Izlem siiresi median 12.2
yilin iizerinde (aralik; 1.1-17.5 yil) olan hastalarin 6liim veya transplantsiz yasama
sanslarimi 5. yilda % 93.7, 20. yilda % 82.6, 25 yilda % 70 bulmuslardir. Geg¢ donem
izlemde 7 hastay1 ani, 6 hastayr tromboembolik olay, 5 hastay1 kalp yetersizligi, 2 hastay1
sepsis, 4 hasta diger nedenlerden kaybetmislerdir. Perioperatif mortalite nedenleri olarak
tromboembolik, ani ve kalp yetersizligi oldugunu goérmiislerdir. Fontan ameliyatindan 15
yil sonra tromboembolik olaylarin arttigini, kalp yetersizligine bagl 6liimiin ilk 10 yilda az
oldugunu, sag ventrikiil morfolojisi, postoperative yiiksek sag atriyum basinci ve protein
loosing enteropatinin mortaitede bagimsiz risk faktorii oldugunu ve yilda % 0.15 oraninda
¢ogu aritmi orijinli ani Oliimlerin oldugunu bildirmislerdir. Hirsch ve arkadaslari
intraatriyal lateral tiinel yaptiklart hipoplastik sol kalp sendromlu 100 hastay1
incelediklerinde izlem siiresini ortanca 34 ay (aralik; 1-72 ay), perioperative survive’r % 97,
oldugunu ve 2 hastada uzun doénemde aritmi gelistigini saptamiglardir (97). Mean
pulmoner arter basmnct > 15 mmHg olanlarin hayatta kalim oranini distiigini ama
istatiksel farka ulagsmadigini, aritmi insidansi diisiikliigiiniin izlem siiresinin kisa olmasiyla
iligkili oldugunu saptamiglardir. Uzamig plevral direnajin protein loosing enteropati ile
iliskili oldugunu tespit etmelerine ragmen izlem siirelerinin kisa olmasi nedeniyle ge¢
komplikasyon insidansin1 saptayamamuglardir. Intratriyal lateral tiinel tekniginin
hipoplastik sol kalp sendromlu hastalarda erken ve orta dénem risk faktorlerinin kabul
edilebilir diizeyde oldugunu bildirmislerdir. Giannico ve arkadaglar1 15 yillik
deneyimlerini iceren ekstrakardiyak Fontan ameliyati yapilmis 193 hastay1 igeren
caligmalarini yayinlamiglardir (98). Ameliyat olan 221 hastanin 22’si kaybedilmis, 9’unda
Fontan dolasimi yikilmis, geri kalan 193’tide hastaneden taburcu etmislerdir. Ameliyat
yas1 ortalama 6 yil (aralik; 1-10.9 yil), izlem siiresi ortalama 63 ay (ortanca 50 ay, aralik;
1-179 ay) saptanan hastalarin 36’mnin izlem siiresinin 10 yildan fazla oldugunu
belirlemislerdir. Perioperative oliimler dahil 15. yildaki hayatta kalim orani % 85

bulmuslardir. Ekstrakardiyak yontemin atriyopulmoner teknige gore enerji kaybini azalttigi,



bunun invazif yontemlerle ventrikiil fonksiyonu iizerine etkisinin arastirilmasi gerektigini
bildirmiglerdir. Serilerinde 15. yilda aritmi goriilmeme olasiligii % 83.8 oldugunu
saptamislardir. Fontan amaliyatinin diger tiplerine gore aritmi, tekrar ameliyat insidansinin
diisiik olmasi, fonksiyonel durum ve hayatta kalim oraninin yiiksek olmasi1 nedeniyle tercih
edilebilir yontem oldugunu bildirmislerdir. Ono ve arkadaglar1 121 hastadan olusan 20
yillik deneyimlerinde fenestrasyonun CO’u artirdigr ve ge¢ donemde aritmi insidansini
azalttigim1 gérmislerdir (99). Hosein ve arkadaslar1 ventrikiiler morfoloji, cerahi teknik ve
fenestrasyonun erken ve gec izlemde etkisi olmadigini, preoperative ventrikiil fonksiyon
bozuklugu, mean pulmoner arter basinci yiiksekliginin (> 15 mmHg) erken ( takedown, ex,
aritmi, plevral eflizyon, renal yetersizlik) ve ge¢ izlemde (6liim, ge¢ takedown, kardiyak
transplantasyon, aritmi, protein loosing enteropati) etkisi oldugunu ve preoperative
pulmoner arter c¢apinin kiiciik olmasmin 2. ameliyat icin risk faktéri oldugunu
saptamiglardir (10). Hayatta kalim oranin 5. yilda % 90, 10. yilda % 85 hesaplamislardir.
Calismamizda perioperative survive % 82 bulunmustur. Go6zlemlerimiz literatiirlere
uygunluk gostemesine ragmen hastalarimizin % 22’ine ulasamadigimiz igin izlemde
gelisebilecek sorunlar ve survive hakkinda hakkinda bilgi sahibi olamadik. Lateral tiinel
yapilan hastalar ile ekstrakardiyak konduit ile Fontan dolasimi saglanan hastalar arasinda
kiyaslama konduit ile ameliyat yapilan hasta sayisinin az olmasi nedeniyle yapilamadi.

Beslenme bozuklugu, metabolik ihtiyacin artmasi, endokrin faktorler, hemodinamik
bozukluklar ve hipoksemi gibi nedenler somatik biiylimeyi olumsuz yodnde etkiler.
Dogumsal kalp hastaliklarinin biiyiik cogunlugunda erken cerrahi tamir ile biiylimenin
normale geldigi bildirilmistir. Tek ventrikiil fizyolojisinde somatik gelisme bozuklugu
nedeni olarak voliim yiikii ve hipoksemi su¢lanmistir. Erken cerrahi girisimlerle volim
yiikiiniin ortadan kaldirilmas1 ve siyanozun diizelmesi ile biiyiimenin diizeldigi
saptanmistir. Ono ve arkadaglar1 yaptiklar1 ¢alismada Fontan ameliyati sonrasi hastalarin
boy, kilo ve BMI’lerinin belirgin arttigin1 gérmiislerdir (100). Calismada erken ameliyat
yasl ve anatomik tani ile somatik biiylime arasinda iliski bulunmamasina ragmen trikiispit
atrezili olgularda erken ameliyat yasmin somatik biiyiimeyi (+) yonde etkiledigini
saptamiglardir. Fontan ameliyati dncesi yapilan BCPC’nin de somatik biiyiimeyi olumlu
etkiledigi, atriyal septektomi, santral sant ve pulmoner arter rekonstriiksiyonunun ise
olumsuz etkiledigini bildirmislerdir. Calismamizda literatiirle uyumlu olarak Fontan
grubunda boy, kilo ve BMI z skorlar1 kontrol grubuna goére anlaml olarak diisiik bulundu.
Ameliyat yasi, onceki yapilan ameliyat tipi ile somatik biiyilime arasinda iligki yoktu. TA’li

olgularin kilosu ve BMI degeri diger tani1 gruplarina gore daha yiliksek olmasina ragmen



istatiksel fark yoktu. Literatiire gore hasta ve diger anatomik grup sayimizin az olmasinin

istatiksel farka ulasamamizda katkis1 oldugunu diisiindiik.

Hosein ve arkadaslar1 15 yillik izleminde 316 (% 94) hastanin klas I-1l, 15 (% 4) hastanin
klas 111, 2 (% 0.6) hastanin klas IV oldugunu, 93 hastanin ditiretik, 310 hastanin warfarin,
11 hastanin asetil salisilik asit kullandigini kullandigini saptamislardir (10). Warfarinin
kapak yetersizligi ve ventrikiil fonksiyon bozuklugunda; ACE inhibitoriiniin uzun dénem
izlemde oOnemli oldugunu bildirmislerdir. Calismamizda literatiirle uyumlu olarak
hastalarin biiyiik ¢ogunlugunun fonksiyonel durumu klas I (% 82), 4 hasta (% 14) klas II,
1 hasta (% 3.5) klas 111 idi. Klas III olan 11 yasinda, Klas Il olanlar sirasiyla 13,5 yas, 17,5
y, 21 ve 25 yasindaki olgularimizdi. Bu hastalarin ameliyat sonrasi izlem siiresi sirasiyla
8.8 yil, 5.1 y1l, 10.7 y1l, 14.8 y1l idi. Klass II ve III grubundaki hasta sayisi az oldugu i¢in
gruplar istatiksel olarak degerlendirilemedi. Klass Il olan ve izlem siiresi 5.1 olan hasta
sismanligin getirdigi sorunlar nedeniyle klass II idi. Sisman olan hasta disinda izlem stiresi
arttikga yilla ters orantili olarak yasam kalitesinin diistiigiinii ifade edebiliriz. Klass Il ve

izlem siiresi kisa olan hastamizin erken donemde interatriyal tiinelde tikaniklig1 mevcuttu.

Fontan dolagiminin ge¢ donem komplikasyonlarindan olan aritmi morbidite ve mortaliteyi
artiran Onemli bir faktordiir. Erken postoperative aritmi, atriyopulmoner baglanti ve
belirgin atriyoventrikiiler yetmezligin olmasi aritmi olasiligini artirir(6, 98-99, 101).
Durongpisitkul ve arkadaglari Fontan ameliyati sonrasi 498 hastada erken donemde
hastalarin % 83.5’inda normal sinis ritmi, % 12’inde sinus bradikardisi, % 2.4’linde
kavsak ritmi , % 5.2’inde 2. veya 3. derece blok nedeniyle pil takildigini saptamislardir (6).
Perioperative donemde % 15’inde supraventrikiiler tasiaritmi saptanmistir. Tasiaritminin
biiylik boliimiinii atriyal flutter veya atriyal tasikardi olusturmustur. Ge¢ donemde 443
hastada % 75.6’1inda normal siniis ritmi, izlemde hastalarin % 3.4’tinde bradikardi, %
6.1’inde kavsak ritmi, %6.5’'ugunun pil bagimlisi oldugunu tespit etmislerdir.
Supraventrikiiler tagiaritmi sikligin1 1. yilda % 6, 3. yilda % 12, 5. yilda %17 oldugunu,
erken donemdeki supraventrikiiler tasiaritmi ile AV kapak yetersizligi, AV kapak atrezisi
veya tek AV kapak morfolojisi, ge¢ donemdeki supraventrikiiler tasiaritmi ile ameliyat
yasinin 3 yas alt1 veya 10 yas Ustii olmasininin iliskili oldugunu bildirmislerdir. Gewillig
ve arkadaslar1 ge¢ ameliyat yasinin uzun siire atriyal distansiyona neden oldugu icin
onemli faktor oldugunu bildirmislerdir(102). Fontan hastalarinda ritimle ilgili en genis

arastirma Blaufoks ve arkadaslarinin 521 hastay1 igeren ¢ok merkezli arastirmalaridir



(103). Calismalarinda Fontan hastalariin kalp hizini ve kalp ritminin fonksiyonel duruma
etkisini arastirmiglardir. Hastalarin % 59’una intrakardiyak lateral tiinel, % 14’{ine
atriyopulmoner baglanti; % 13’line ekstrakardiyak lateral tiinel, % 11’ine ekstrakardiyak
konduit ile baglant1 olusturulmustur. Ortalama yas 11.9+3.4, ortalama ameliyat yas1 3.4 +
1.9 olan hastalarin % 70’ine iki asamali ameliyat (Glenn veya hemi Fontan) yapilmistir.
EKG incelemesinde hastalarin % 69’unda normal sinus ritmi, %13’linde pil ritmi,
%9.6’1nda atriyal tasikardi dykiisii oldugunu saptamislardir. Istirahatte kalp hiz1 hastalarmn
% 9’unda 5. persentilin altinda, % 0.07’inde 95. persentilin {stiinde oldugunu
belirlemislerdir. Hastalara egzersiz yaptirmiglar ve sonuglari istirahat bulgular ile
karsilastirmiglardir.  Istirahat kalp hiz1  diisiikliigiiniin  koti  fonksiyonel durumu
yansitmadigini, ¢cocuk Fontan hastalarinda kalp hizi ve ritmin fonksiyonel durum iizerine
biiytiik etkisi olmadigini saptamiglardir. Biz hastalarimizin 17’inde (% 23) erken donemde,
2’sinde ge¢ donemde aritmi gelistigini saptadik. Calismaya aldigimiz hastalarin istirahat
EKG’lerinde % 85.7’sinde normal siniis ritmi, % 14’ iinde atriyal ritim, % 0.03’linde
kavsak ritmi hakimdi. Ge¢ donemde aritmi Oykiisii olan hastalarin ikisinin de hafif
diizeyde kapak yetersizlikleri mevcuttu. Ameliyat yas1 4.8 yil ve 2.9 yil idi. Her iki hastada
lateral tiinel teknigi kullanilarak Fontan dolasimi saglandi. Hastalarimizdan elde edilen
ritim ve erken aritmi sonuglarimizin literatiirlerle uyumlu bulunmustur. Geg aritmi

sayimizin tiim ameliyat popiilasyonunu yansitmadigi i¢in literatiirden diisiik bulunmustur.

Protein loosing enteropati kardiyak veya gastrointestinal nedene bagli olarak intestinal
mukozadan asir1 protein kaybiyla karekterize klinik tablodur. Fontan hastalarinda ilk defa
1980 yilinda 7 yasinda atriyoventrikiiler tip Fontan ameliyat1 yapilmis hastada saptanmigtir
(104). PLE sikhig1 % 3.1-24 arasinda goriilmektedir (105-106). Feldt ve arkadaslar1 14 yil
izlem sonunda 427 hastanin 47’inde protein loosing enteropati saptamislardir (7).
Calismada PLE prevalanst % 11.1, 10 yillik kiimiilatif riski % 13.4, tan1 konulduktan sonra
5 wyillik hayatta kalim oranmmi % 46 oldugunu bildirmislerdir. Ventrikiil anatomisi,
preoperative ventricular end-diastolic basing yiiksekligi, bypass siiresinin uzun olmasi,
hastanede kalig siiresi uzun olmasi ve postoperative bobrek yetersizligi ile PLE arasinda
iliski oldugunu saptamislardir. Pace ve arkadaslar1 18 yillik izlemde 65 hastanin 2‘inde
(%3.1) PLE  gelistigini ve oral sildenafil tedavisiyle semptomlarin diizeldigini
saptamiglardir (108). Lenz ve arkadaslari enfeksiyonun PLE gelisimini uyarabilecegini
bildirmistir (34). Calismamizda 1 hastamizda hepatit A enfeksiyonu sonrasi PLE gelistigi
saptandi. Sipiranolakton, ACE inhibitorii ve furosemid tedavisiyle PLE bulgular kayboldu.



FONTAN HASTALARINDA EKO BULGULARI

Fontan dolagiminda kan1 akcigere yollayan subpulmonik enerji kaynagi olan subpulmonik
ventrikiilin olmamasi kanin pulmoner yataktan kalbe doéniisiinii azaltmaktadir. Bu sonug
CO’un saglikli bireylere gore diisiik olmasimna neden olmaktadir (62). CO saglikli
bireylerde kalp hizi, ventrikiil kontraktilitesi, 6n ve ard yiikten etkilenir. Fontan
dolasiminda kalp hizi ve ventrikiil kontraktilitesinde artisin CO artisinda belirgin artisa
neden olmadigir goriilmistiir. CO artisinda Oncelikle 6n yiik rezervinin etkili oldugu
saptannustir. On yiikiin transpulmoner gradiyent ve transpulmoner direncten etkilendigi
gorlilmiistiir. Ameliyat baglantilarinda olusacak gradiyent farki ve pulmoner vaskiiler
direng artisi dolagimi olumsuz yonde etkilemekte, CO azalmasina neden olmaktadir
Kontraktilite agir ventrikiiler yetersizlik olusturacak sekilde azalirsa dolasimi bozmakta ve
CO’da azalmaya neden olmaktadir(108). Ayrica Fontan hastalarinda bu dolagimin dogasi
itibariyle saptanan diastolik fonksiyon bozuklugunin da CO disiikliigiine katkida
bulundugunu gésteren yayinlar mevcuttur. Diastolik fonksiyon bozuklugu; voliim yiikiiniin
ani azalmasit ve volim yikiiniin olusturdugu uygunsuz hipertrofi sonucu oldugu
gbzlenmigstir. Ayrica hastalarda dolasiminin 6zelligi olan kronik CO diistikliigiiniin
sistemik vaskiiler rezistansta artisa neden oldugu, ardyiikiin disiiriilmesi siirli onyiik
oldugu i¢in CO’da anlamli artisa neden olmadigi saptanmistir (108). Senzaki ve arkadaslar
sistematik olarak 17 Fontan hastasinda kardiyak rezervi, istirahat ve kalbi hizlandiran
etmenler altinda incelemislerdir(109). Ortalama yas1 6.3+1.1 yil, fonksiyonel durumu class
| olan hastalara kalp kateterizasyonu yapmislar, 6nce bazal degerleri almiglar, sonra pace
ve dopamin ile kalp hizlandirilarak Olc¢limleri tekrarlamislardir. Elde edilen degerleri
kontrol grubuyla karsilagtirdiklarinda istirahat esnasinda ardyiik artiginin Fontanin temel
fizyolojik 6zelligi oldugu, bu durumdan ventrikiiler kontraktilitedeki azalmadan ziyade CI
ve kisalma fonksiyonundaki azalmanin sorumlu oldugunu, ventrikiil relaksayonunda
belirgin gecikme olmasina ragmen diastolik dolum tizerine etkisinin minimal oldugu,
ventrikiiler kontraktil fonksiyonunin iyi korundugunu tespit etmislerdir. . Pace ile kalp
hizin1 hizlandirdiklarinda kalp hizi artmasina ragmen kontraktil cevabin sinirli oldugu,
relaksasyon anormaliginin azalmasina ragmen diastolik dolumun bozuldugu, endsistolik
basincin azaldigi, yiiksek kalp hizinda CVP’ta artis oldugunu ve smirli 6nyiik rezervinin
beta adrenerjik stimulasyona cevabi azalttigimi saptamislardir. Milanesi ve arkadaslar

ventrikiil sistolik ve distolik fonksiyonu iizerine ameliyat yasinin etkisini aragtirmak igin



31 Fontan hastasini incelemislerdir (110). Hastalar1 ameliyat yas1 1 yasindan 6énce (BCPC
veya Fontan yapilan) ve sonra olanlar olmak iizere 2 ayr1 gruba ayirmiglardir. Bir yasindan
once voliim yiikii azaltan cerrahi girisim yapildiginda sol ventrikiil kitlesinin normale
yakin oldugunu, fakat her iki ameliyat grubunda da kontrollere gore ameliyat yasi ve
izlem siiresi ile iligkisiz olarak sistemik ventrikiilde kompliyans bozuklugu oldugunu
saptamiglardir. Hastalarimizda CO ve SV kontrol grubuna gore diisiik oldugu, sistemik
ventrikiil diastolik parametrelerinin bozuk oldugu saptanmistir. Elde ettigimiz veriler

literatiirle uygunluk gostermektedir.

Fontan dolasiminda akut 6n yiikiin azalmasina bagl olarak uygunsuz ventrikiiler hipertofi
vardir. Bu durum erken hizli dolumda azalma, anormal duvar hareketi ve 1zovolemik
gevseme zamaninin uzamasina yol agar (11, 111). Calismamizda bu bilgilere parelel
olarak kontrol grubuna gore diyastolik miyokardiyal hizlarda disiikliik, kitle/voliim
oraninda artis ve 1zovolemik gevseme zamaninin uzun oldugu gorildi. Kitle/volim
oraninda artis ventrikiil gevseme bozuklugunu ve ventrikiiler hipertrofiyi destekleyen

bulgulardr.

DOKU DOPPLER SONUCLARI

Doku doppler goriintiileme eriskin ve ¢cocukta dogumsal ve edinsel kalp hastaliklarinda
kalbin global sistolik ve diastolik fonksiyonlarini degerlendirmek igin yaygin olarak
kullanilmaktadir. Konvansiyonel EKO 0l¢limiinde goriintli kalitesi yetersizligi ventrikiil
endokard hareketi ve duvar kalinli§1 incelemesini zorlastiran bir etmen oldugundan doku
doppler goriintiileme yeni bir teknik olarak kullanilmistir. Fontan hastalarinda doku
doppler goriintiileme ventrikiil sistolik ve diastolik fonksiyonunu objektif degerlendirmeyi

olanakli hale getirmesine ragmen bu konuda literatiir azdur.

Penny ve arkadaglar1 Fontan ameliyati sonrasi sistemik ventrikiil bolgesel duvar
hareketlerini degerlendirmek i¢cin Fontan ameliyati yapilan 15 hasta ile ameliyat
yapilmayan 11 hastay1 kalp kateterizasyonu yaparak degerlendirmislerdir (112). Her iki
hasta grubunda benzer sayida hastada (Fontan 4, kontrol grubu 5) kontraksiyon anormalligi
oldugunu, relaksayon anormalliginin ameliyat olanda daha fazla oldugunu (Fontan 12,
kontrol grubu 3) saptamiglardir. Penny ve arkadaslari ikinci bir arastirmada bolgesel

fonksiyon bozuklugunun ventrikiil fonksiyonu iizerine etkisini arastirmislardir (111). Ug



grup olusturmuslar (Ameliyat yapilan 25 hasta, ameliyat yapilmayan 11 hasta ve 25
kontrol grubu) ve Fontan grubunda kontrol ve ameliyat yapilmayan gruba gére IRT’ nin
belirgin uzun oldugu saptamislardir. Cheung ve arkadaslar1 Fontan ameliyat sonrasi
ventrikiil diastolik fonksiyonlarini uzun dénemde degerlendirmek igin prospektif calisma
erken ve ge¢ donemde 13 hastanin Doppler EKO ¢alismasini yapmislardir (113). Erken ve
ge¢ donemde kontrol grubuna gore IRT nin uzun oldugunu, E deselerasyonu, E, A hizlar
ve E/A oraninin diisiik oldugunu saptamislardir. izlem siiresince IRT z skorunun azaldig,
E deselarasyonun uzadigi, E/A oranmnin degismedigini goérmislerdir.  Vitarelli ve
arkadaglar1 yaslar1 12-33 arasinda 10 tanesinde sistolik fonksiyon bozuklugu olan 24
hastay1 incelediklerinde mitral aniiler pik sistolik hizin > 7 cm/s {izerinde olan degerlerde
ventrikiil pompa fonksiyonunun korundugunu, mitral aniiler pik sistolik hiz ile ejeksiyon
fraksiyonu arasinda iliski oldugunu saptamislardir. Ayrica hastalarin sistolik fonksiyonu
normal olsa bile diastolik fonksiyon bozuklugu gostergesi olan erken ve ge¢ mitral aniiler
diastolik hizin diisiik oldugunu bulmuslardir. Calismamizda 2 hastada Simpson EF 55’in
altinda (sirastyla Simpson EF:% 50.2, % 49.4) olmak {izere toplam 8 hastada EF % 60’1n
altinda idi. Fontan grubumuzun sistolik fonksiyonlarmin normal veya normale yakin
olmasi nedeniyle pik sistolik hizin >7 cm/s iizerinde olanlarla EF arasinda bir iliski
bulunamadi. Mitral aniiler Sm hiz ile EF arasinda da zayif iliski vardi. EF 6n ve arka
yiikten bagimsiz bir parametre, aniiler pik sistolik doku hiz1 6n ve arka yiikten etkilenenen
parametre oldugu igin her ikisi arasindaki iligski zayif bulunmustur. Eriskin ve ¢ocukta
edinsel ve dogumsal kalp hastaliklarinda ventrikiil sistolik ve diastolik fonksiyonu
degerlendirmek i¢in kullanilan Tei indeks (MPI) hasta grubumuzda kontrol grubuna gore
anlamli yiiksek bulundu. Sistolik ve erken diastolik doku hizlar1 ile CO, SV arasinda
korelasyon saptandi. Bu sonuglar literatiirle uyumluydu. Hastalarimizin = sistolik
fonksiyonlar1 normal veya normale yakin olmasi nedeniyle doku doppler sonuglar1 kalbin
tim segmentini yansitmasa da bolgesel kasilma bozuklugunu, bazal segment ve sistemik
kapakta Olciilen IRT’nin uzun olmasi relaksayon bozuklugunu gostermistir. Bolgesel
kasilma bozuklugunun altta yatan dogumsal kalp lezyonuyla iliskili olarak veya kronik
volim yiikii nedeniyle ventrikiiler geometri ve kas liflerinin yeniden diizenlemesinden
kaynaklandig1 diisiiniilmektedir. Bu bulgularin 15181 altinda senkroni calismasi yapildi.

Senkroni 6l¢iim bulgularimiz da sonuglarimizi desteklemektedir.

Fontan hastalarinda kardiyak resenkronizasyon (CRT) tedavisiyle ilgili literatiir bilgileri

sinirli sayidadir. Tek ventrikiil fizyolojili hastalarda literatiirdeki ilk yapilan ¢alisma Bacha



ve arkadaglarmin c¢aligmasidir (114). Calismada tek ventrikiil fizyolojili hastalarda
multisite pacingin olusturdugu hemodinamik degisiklik ve bolgesel resenkronizasyon
degerlendirilmistir. Calismaya alinan 26 hastaya postoperative 0-9 giin arasinda multisite
pacing yapilmis ve goriintiiler real-time ti¢ boyutlu ekokardiografi ile degerlendirilmistir.
Yaglar1 7 giin-11 yas (median 28 ay) olan hastalarin 4’iine stage 1 Norwood ameliyati,
I’ine BT sant, 9’una BCPC, 8’ine Fontan, 3’tine Fontan revizyonu ve 1 hastaya kapak
ameliyati yapmuslardir. Multisite pacing yapildiginda 24 hastada QRS siiresinin kisaldigi,
25 hastada sistolik kan basincinin yiikseldigi, 21 hastada kardiyak indeksin arttigi,
asenkroni indeksi bakilan 10 hastanin 8’inde indeksin 10.3+4.8’den 6+1.4’c¢ distiigi
goriilmiistiir. Kardiyak resenkronizasyon tedavisinin (CRT) kardiyak performansi artirdigi
saptanmustir. Iki hastada senkronizasyonda diizelme olmamis ve diizelme olmayisin
senkroni indeksinin diisiik olmasiyla agiklamiglardir. Cecchin ve arkadaslar1 60 dogumsal
kalp hastalig1 olan ¢ocuklarin klinik seyri ve fonksiyonel durumlarimi degerlendiren 5
yillik deneyimlerinde CRT’nin ventrikiil fonksiyonunu akut diizelttigini saptamislardir
(115). Bu hastalardan 13’tinii  BCPC veya Fontan ameliyati yapilan tek ventrikiil
fizyolojisi gosteren grup olusturmustur. Hastalarin 8’nin AV tam blok nedeniyle énceden
pili oldugunu, tiimiiniin ICD ve pace takilmasi endikasyonu bulundugunu bildirmislerdir.
Median yasi 17.3 yil (aralik; 0.5-42.5 yil) olan hastalarin CRT sonrasi fonksiyonel durumu
ve ejeksiyon fraksiyonlarinin (EF) belirgin diizeldigini, EF’nin CRT’den 3-12 ay sonra
stabil seyrettigini saptamiglardir. Bir hastanin 3 aylik ekokardiografik takiplerinde EF’sinin
azaldigini, izlemde iki hastanin biri kalp yetersizliginden digeri klinik ve ekokardiografik
diizelme olmasma ragmen beklenmedik sekilde aniden oldiigiinii saptamislardir. Bu
calisma tek ventrikiil fizyolojisinde uzun siireli CRT tedavisinin ilk yayini olmasiyla 6nem

kazanmustir.

EGZERSIZ SONUCLARI

Egzersiz testi dogumsal kalp hastaliklarinda hastalarin postoperative fonksiyonel durumu
ve kardiyak rezervini degerlendirmede yaygin olarak kullanilmaktadir. Hastalarin kardiyak
reservi egzersiz kapasitesiyle degerlendirilir. Egzersiz kapasitesi solunum, kas, iskelet
sistemi ve fonksiyonel durum hakkinda da 6nemli bilgiler verir (116). Erigkin hastalarda
yapilan ¢aligsmalarda egzersiz kapasitesinin kalp yetersizligi ciddiyetini degerlendirme ve

hayatta kalim olasilig1 hakkinda prognostik dneme sahip oldugu bildirilmistir (117).



Fontan’da pulmoner dolagim santral vendz basinca bagimlidir. Kardiyak vendz doniis
akciger pompasiyla saglanir. Stroke volim ve CO’lari normalden disiiktiir (62). Bu
nedenle Fontan dolasiminda kardiyak otonomik sinir sistemi aktivitesi bozuklugu,
norohormonal faktorlerin fazlali§i (renin, norepinefrin, laktik asit...) ve endotelyal

fonksiyon bozuklugu egzersize anormal kardiyorespiratuar cevap olugmasini saglar

(1,6,62,65).

Tek ventrikiil fizyolojisi gosteren veya biventrikiiler tamiri miimkiin olamayan hastalarda
yapilan arastirmalarda Fontan ameliyati sonrasi egzersiz kapasitesinin preoperative
doneme gore diizeldigi, fakat saglikli bireylere gore diisiik oldugu gosterilmistir (116).
Driscoll ve arkadaslar1 Fontan ameliyati yapilan trikiispid atrezili veya tek ventrikiil
fizyolojisi  gOsteren hastalar1  egzersiz  testiyle ameliyat Oncesi ve sonrasi
degerlendirdiklerinde hastalarin ameliyat sonrasi is yiikil, egzersiz siiresi ve maksimum
oksijen kullaniminin arttigini, maksimum kalp hizi, solunum hiz1 ve dakika ventilasyonun
azaldigin1 saptamiglardir (118) Mahle ve arkadaslari ge¢ donemde ameliyat yapilanlarin
daha diisiik aerobik kapasiteye sahip oldugunu bildirmislerdir (61). Erken yasta yapilan
ameliyat hipoksi, voliim yiikii nedeniyle ventrikiil miyokardindaki olusan fibrozis
derecesini azaltarak daha iyi aerobik kapasiteye sahip olmasini saglamaktadir. Basarili
Fontan ameliyati i¢in erken yas risk faktorii olmasina ragmen yeni c¢aligmalarla mortalite
ve morbiditenin kabul edilir diizeyde oldugunu gostermistir. Izlem siiresi ile egzersiz
kapasitesi arasinda da ters iliski oldugu gosterilmistir. Nir ve arkadaslari ameliyat yasi
diisiik olan grupta maksimum VO2 nin daha yiiksek oldugunu gostermesine ragmen yasla
maksimum VO; arasinda iliski gosterememislerdir (119). Biz de ¢alismamizda ameliyat
yastyla maksimum VOq arasinda iligki bulamadik. Fontan ameliyati sonrasi yapilan
egzersiz testinde pik oksijen kullanimi ve pik kalp hizinin disiik oldugu g¢aligmalarla
gosterilmistir (118). Calismamizin sonuglari daha oOnceki bulgulart desteklemektedir.
Egzersiz sirasinda maksimum CO; iiretimi ve maksimum O2 kullaniminin kontrol grubuna
anlamli olarak disiik bulduk. Maksimum oksijen kullanimi aerobik egzersiz kapasitesinin
objektif bir dl¢iitiidiir. Bliyiik oranda kardiyak rezerve baglidir. CO’la artar. Bu hastalarda
CO, normalin % 60-70’1 kadardir ve egzersiz sirasinda CO artirma kapasiteleride sinirlidir.
Ayrica viicut kas kitlesi azligi, kas kan akimi ve kasin oksijen kullaniminda diistikliik
olmas1 da maksimum oksijen kullanimi ve maksimum CO2 iiretiminin diisiik olmasini
aciklayan faktorlerdir. (120-121)



Ohuchi ve arkadaglar1 kardiyak otonom sinir sistemi aktivitesini degerlendirmek icin 63
Fontan ameliyat1 yapilan 63 hasta ve 44 kontrol grubunu karsilastirmiglardir. Kardiyak
otonom sinir sistemi aktivitesini kolinerjik blokajin kalp hizinda olusturdugu degisimlere,
kalp hiz1 variabilitesine ve arteriyel barorefleks sensitivitesine gore degerlendirmislerdir.
Hastalarin sempatik ve parasempatik aktivitelerinin kontrol grubuna gore diisiik oldugunu
bildirmislerdir (122). Hastalarin istirahat kalp hizinin normale gore %10 daha yiiksek
oldugu bildirilmistir (123) Egzersiz sirasinda ise parasempatik tonus diiser ve siniis
nodunun postsinaptik beta sensitivitesi arttigi gosterilmistir. Bu artis kalp hizinda
yiikselmeye neden olmaktadir. Siniis nod disfonksiyonu nedeniyle egzersize hizlanma
cevabi diisiilk olmasi kalp hizi ne kadar yiikselsede maksimum kalp hizi normale gore
diisik bulunmustur (124). Siniis nod disfonksiyonundan atriyal cerrahi sorumlu
tutulmaktadir (26,29). Calismamizda literatiirle uyumlu olarak maksimum kalp hizini

diisiik bulduk. Hasta ile kontrol grubu arasinda istirahat kalp hiz1 farkli bulunmadi.

Diller ve arkadaslar1 egzersizde kalp hizi cevabinin prognostik énemini arastirmak icin
dogumsal kalp hastaligi olan 727 hastay1 arastirmiglardir (125). Fontan ameliyati olan
grupta kronotropik yetersizligi % 84 bulmuslar ve 6liim riskini diger dogumsal kalp
hastaliklarina gore yiiksek saptamiglardir. Kronotropik indeks distikligii maksimum
oksijen tiiketimi arasinda dogru iliski oldugunu ve her iki parametrenine egzersiz
kapasitesi disiikliigiinden sorumlu oldugunu, semptomatik durumla kronotropik indeks
diisikligii arasinda iliskinin bulundugunu ve NYHA simifi yiiksek olanda kronotropik
indeksin belirgin diistiiglinii bildirmislerdir. Paridon ve arkadaslar1 Fontan ameliyati
yapilmis 6-18 yasindaki hastalarda egzersiz performansini degerlendirmek ve egzersize
etki eden faktorleri tamimlamak i¢in 411 hastay1 incelemislerdir. Hastalarin kontrol
grubuna gore maksimal aerobik kapasitesinin diisiik, submaksimal performansin daha iy1
oldugunu, yiiksek oksijen pulse’t olan hastalarin daha iyi egzersiz performanst oldugunu,
erkek ve adolesan grupta egzersiz performansinin daha diisiik oldugunu saptamislardir.
Maksimal aerobik performansta dnceki ¢aligmalardan farkli olarak kronotropik yetersizlik
ve oksijen satiirasyonu diisiikliigiinlin minimal, oksijen pulse’in daha fazla etkisinin
oldugunu bildirmislerdir (127). Gewillig ve arkadaslar1 Fontan ameliyati olmus hastalarda
egzersiz sirasinda CI, SV, ve sistolik kan basincinin kontrol grubuna goére sinirlt arttigini
tespit etmislerdir. Bu olayla agir ventrikiiler kasilma bozuklugunun iligkili oldugunu
saptamislardir (128). Hastalarimizda kronotropik indeks ve maksimum oksijen pulse

kontrol grubuna gore belirgin diisiik bulundu. Kronotropik indeks ile maksimum VOq,



bazal oksijen satlirasyonu, SV, CO arasinda pozitif, pulse MPI, LV MPI, septum MPI, RV
MPI, sistolik dissenkroni indeksi, diastolik dissenkroni indeksi, M Mod senkroni 6l¢iimii
ile (-) korelasyon saptandi. Sonuglarimiz Diller ve arkadaslari, Mahle ve arkadaslarinin
sonuglarii desteklemektedir. Beklenildigi gibi kronotropik yetersizligin SV ve CO iliskisi
egzersiz Kkapasitesinin disiikligiine neden olabilir. Kalpteki kasilma farkliliklarida
kardiyak debinin diisiik olmasina neden olabileceginde egzersiz kapasitesinin diisiikliigiine
katkida bulunabilir. Kronotropik indeksin diisiik olmasina yol acan mekanizmalar tam
anlagilamamistir. Parasempatik modiilasyonda bozukluk gibi birgok faktor bu durumdan
sorumlu tutulmustur. Beta reseptor desensisitizasyonu, sinirli beta adrenerjik rezerv bu

olayin bir pargasi olabilir (126,61).

FVC, FEV1, solunum rezervi ve MVV’yi Fontan grubunda anlamli olarak diisiik bulundu.
Bunun nedeni hastalarin gegirdigi ameliyatlar nedeniyle olusan gogiis deformiteleri veya

akciger parankiminde olusan zedelenmeyle iliskili olabilecegi diistiniilmiistiir (127,128).

Hastalarimizda maksimum ve anaerobik esikteki VE/VCOZ2’yi kontrol grubuna gore
yiiksek bulundu. VE/VCO2 degerinin artmasi hiperventilasyon ve/veya olii bosluk
ventilasyonunun arttigini1 diistindiiriir. Normalde egzersizle alveoloarteriyel oksijen farki
artar. Ozellikle iist loblarda alveolar 6lii bosluk azalir. Fontanda subpulomonik ventrikiil
olmadig1 i¢in pulsatil yerine nonpulsatil akim nedeniyle akcigerde gaz degisimi
bozulmustur(1l). Bu yiizden hastalarin dakika solunum sayisi normale gore yiiksektir.
Nonpulsatil akim endotelyal fonksiyonunda zamanla bozulmasina yol agar. Pulmoner kan
akimi iist lobdan alt loba dogru azalir. Normal bireylere gore iist lobda kan akimin arttigi
gosterilmistir. Bu dolasim sekli ventilasyon-perfiizyon uygunsuzluguna ve sonucta
satiirasyon diisiikliigline neden olabilir. Ventilasyon-perflizyon uygunsuzlugu fizyolojik
olii boslugu artirir. Bu da VE/VCO2’nin artmasina neden olmaktadir. Ventilasyon-
perflizyon uygunsuzlugu ve fizyolojik 6lii boslugun artmasi zamanla intrapulmoner santin
artmasima katkida bulunur. Bunun diginda satiirasyon distikliigline intrakardiyak sant,
koroner siniisiin pulmoner vendz atriyuma doniisiide katkida bulunur. Hastalarimizin
istirahat ve egzersiz sirasinda satiirasyonu kontrol grubuna gore diisiik bulundu. Bir
hastamizda satiirasyon belirgin olarak diisiiktii. Bu hastamizin fenestrasyonu mevcuttu.

Fenestrasyonu kontrole diizenli gelmedigi i¢in kapatilmamusti.



NT-PRO BNP SONUCLARI
Fontan ameliyati sonrasi hastalarda uzun donemde ilerleyici ventrikiil fonksiyon
bozuklugu olmasi sorunuyla karsilagilmistir. Hastalarin hayatta kalim orani arttik¢a
ventrikiil fonksiyon bozuklugunun erken tanisi ve tedavisi énem kazanmustir. Rutin
ekokardiografik yontemler ile ventrikiil fonksiyonunu degerlendirilmesi ameliyat sonrasi
sistemik ventrikiil geometrisinde olusan farkliliklar nedeniyle zorlagsmistir. Bu nedenle
eriskinde kalp yetersizliginde tam1 ve takip amacli sik kullanilan natritiretik peptidler
Fontan hastalarinda da ventrikiil fonksiyonu ve kalp yetersizligininin objektif gostergesi
olarak kullanilmaya baslanmigtir. Natritiretik peptidler ventrikiil duvar gerimi ve dolus
basincina bagl olarak ventrikiil miyositlerinden salinir (129). Gorevleri ekstraselliiler sivi

volimi ve kan basmcini diizenlemektir.

NT-proBNP, proBNP’den BNP ile ayn1 miktar salinan inaktif formdur. BNP aktif
formdur. NT-proBNP BNP’ye gore serumda daha uzun siire kaldig1 i¢in diizey 6l¢iimiinde
sik kullanilir. Kalbin sistolik ve diyastolik fonksiyon bozukluklarinda NT-pro-BNP diizeyi
arttigi calismalarla gosterilmistir. Bu nedenle edinsel ve dogumsal kalp hastaliklarinda

prognoz tayini ve tanisal amagh sik kullanilmaktadir (130-132).

ProBNP’nin aktif formu BNP’nin Fontan dolagiminda sistemik ventrikiil yetersizliginde
yiikseldigi, izole cavapulmoner yetersizlikte yiikselmedigi gosterilmistir(132). Man ve
arkadaglar1 Fontan ameliyat1 yapilmis hastalarda, sistemik ventrikiiliin diastolik fonksiyon
bozuklugunda BNP’nin yiikseldigini, BNP diizeyi ile E, A, aniiler diizeydeki miyokardiyal
hizlarla (-) korelasyon oldugu ve BNP diizeyinin sistemik ventrikiiliin diyastolik fonksiyon
bozuklugunun gostergesi oldugunu bildirmistirlerdir (133). Hastalarimizda NT-proBNP
diizeyinin kontrol grubuna gore anlamli derecede yiiksek bulunmasi ve sistolik - diyastolik

fonksiyonu gosteren MPI ile korelasyon gostermesi literatiirii desteklemektedir.

Lechner ve arkadaslar1 Fontan ameliyati sonrast NT-proBNP diizeyinin normal degerlerini
saptamak i¢in 59 hastanin NT-proBNP diizeyini yillik 6l¢iip EKO ve muayene bulgulariyla
karsilagtirmislardir(13). Hastalarin izlem siiresi median 3.4 yil (aralik 0.6-14.7 yil), yasi
median 8.4 yil (aralik 2.12-25 yi1l), NT-proBNP diizeyini median 96 pg/ml (aralik 11-376)
saptamislardir. Hastalarinda Olgtiikleri NT-proBNP diizeyinin klinik olarak kalp



yetersizligi gelismeden Once literatiirdeki saglam cocuklarla benzer oldugunu, Kkalp
yetersizliginde ise yetersizlik derecesiyle korele olarak yiikseldigini, ameliyattan 6 ay
sonra izlem siiresiyle NT-proBNP diizeyi arasinda iliski olmadigini, kalp yetersizligi
olmayan grupta NT-proBNP st simrin1 282.3 pg/ml (97.5 persentil) oldugunu
saptamiglardir. NT-proBNP diizeyi sistemik ventrikiilii sag ventrikiil olanda daha yiiksek
bulmalarina ragmen sag ve sol ventrikiil arasinda istatiksel fark elde edememislerdir.
Ameliyattan 6 ay sonra kalp yetersizligi olmamasina ragmen NT-pro-BNP diizeyini 282.3
pg/ml ve tistiinde olan hastalarin tiim tanisal metodlarla tekrar degerlendirilmesi gerektigini
bildirmislerdir. Caligmamizda literatiirle uyumlu olarak NT-pro-BNP diizeyini kontrol
grubuna gore anlamli olarak yiiksek bulundu. NT-pro-BNP diizeyi Fontan grubunda
median 177 pg/ml (aralik 36.6 - 874), kontrol grubunda median 51.8 pg/ml (aralik 5-139.4)
idi. NT-pro-BNP diizeyi ile solunum fonksiyon testleri, maksimum oksijen satiirasyonu,
maksimum kalp hizi, SV, CO arasinda (-) korelasyon, doku Doppler MPI ve kitle/voliim
arasinda dogru iliski bulunmustur. Hastalarimizda intraatriyal tlinel tikaniklig1 olan 1 hasta
hari¢ klinik olarak kalp yetersizligi olmadig1 i¢in kalp yetersizligi olan ve olmayan
arasinda bir cuttoff degeri bulunamadi. Hastalarimizla kontrol grubu arasinda NT-pro-
BNP’nin cuttoff degeri degeri 90 pg/ml (sensitivite % 89.3,spesifite % 81.5) bulundu. NT-
pro-BNP diizeyi > 90 pg/ml olanlarda boy, kilo ve BMI z skoru, bazal ve maksimum O2
degeri, doku Doppler MPI degeri, doku hizlari, kitle/voliim, sol atriyum voliim, E/A oran,
dissenkroni Olc¢limleri, solunum fonksiyon testleri, kronotropik indeks arasinda belirgin
fark bulunmustur. Bu sonuglar klinik olarak belirgin olmasada Fontan grubunda subklinik
kalp yetersizligi oldugunu ve > 90 pg/ml {iizerinde bunun daha belirgin oldugunu

gostermistir.
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