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OZET

Merkezimizde 2016-2020 Yillar1 Arasinda Transaniiler Yama Yontemi fle Sag
Ventrikiil Cikim Yolu Rekonstriiksiyonu Operasyonu Yapilan Fallot Tetralojisi
Olgularimizin Erken Donem Sonuclarinin Analizi

Amag: 2016 - 2020 yillar1 arasinda Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk
Kalp ve Damar Cerrahisi Bilim Dalinda transaniiler yama yontemi ile sag ventrikiil
c¢ikim yolu rekonstriiksiyonu yapilan Fallot Tetralojisi hastalarinin demografik
ozellikleri, risk faktorleri, preoperatif - peroperatif bulgular1 ile postoperatif erken
donem izlem sonuclart ve bu sonuclarin morbidite ve mortalite ile olan iliskisini
incelemektir.

Gereg¢: Hastalarin dosyalarindan ekokardiyografi, anjiografi, anestezi-cerrahi
bilgileri, yogun bakim takip formlari, hastane ¢ikis epikrizleri incelenerek elde edilen
veriler degerlendirildi. Peroperatif transaniiler yama gerekip gerektirmemesi, ameliyat
tipi, kros klemp siiresi ve pompa siiresi incelendi. Postoperatif hastalarin entiibasyon
stireleri, 24 saatlik toplam drenaj miktari, yogun bakim ve servis kalig siireleri, gelisen
komplikasyonlar ve taburculuk sekilleri de dosya ve takip formlarindan kaydedildi.

Yontem: Bu ¢alisma 2016 ve 2020 tarihleri arasinda Cukurova Universitesi Tip
Fakiiltesi Cocuk Kalp Damar Cerrahisi Klinigi’nde sag ventrikiil ¢ikim yolu
rekonstriiksiyonu yapilan ve tamami Fallot Tetralojisi olan 135 olgunun erken dénem
sonuglarini ve bunlarin mortalite ile iliskisi degerlendirildi.

Bulgular: Olgularimizin yaslar1 4 ay ile 13 yas (30,7+28.8ay) arasindadir.
Hastalarimizin 73’1 erkek ve 69'u kadindi. Hastalarin pre-op hematokrit seviyesi
46,3848,5 (32,8-80,5) bulunmustur. Preoperatif hematokrit 40 ve alt1 30 hastada
mortalitemiz olmadi. Hematokriti 40,01-47 arasinda olan 54 hastamizin 6’sinda
mortalite goriildii. Hematokrit seviyesi 47 iizeri olan 51 hastamizin 11’inde mortalite
goriildi. McGoon oranm1 1,44 ve 3,10 arasinda idi. McGoon oranm1 yasayan
hastalarimizda 2,13+0,35 (1,44-3,10), eksitus olan hastalarimizda ise 2,16+0,36 (1,56-
2,90) olarak bulunmustur.

Nakata endeksi 130 ve 458 arasinda degismekle birlikte ortalama 302 bulundu.
Nakata endeksi yasayan hastalarimizda ortalama 298,94+84,5 (130-458), eksitus olan
hastalarimizda ise ortalama 323,4+76,5(168-442) bulunmustur.

En sik eslik eden kardiyak anomalinin sag arkus aorta (%15,6), ikinci sirada ASD
(%9,6) oldugu goriildii. Hastalarin kros klemp siiresi 56,2+24,5 total kardiyopulmoner
bypass siiresi 93,02+44,4 idi. Hastalarimizin 17°sine monocusp yama uygulanmistir.
Monocusp yama kullanilan hastalarimizda hastane mortalitemiz olmadi.

Hastalarimizin post-op yogun bakim yatis siireleri yasayan hastalarda ortalama
6,4+4,2(1-27) giin, ex olan hastalarda 10,3+10,03(1-38) giin olarak bulunmustur.

Sag olan hastalarda ortalama ekstiibasyon siiresi 25,3+35,9 saat olup en az 4, en
cok 202 saattir. Sag olanlarin post-op ortalama servis yatis siiresi 5,01+4,41 giin olup en
az 1, en ¢ok 30 giindiir.

Olgularimizin 2’sinde (%1,48) tam AV blok gelisti ve bunlarin ikisi de eksitus

Vil



oldu. Perop kardiyopulmoner bypass'tan (KPB) ayrilmada giiclilk yasadigimiz veya
postoperatif inotropik destegin yetersiz oldugu diisiik kardiyak debili 18 hastaya ECMO
kurduk. ECMO kurulan 7 hastamiz(%39,9) fayda gorerek taburcu edildi.

En sik eslik eden postoperatif komplikasyon kanama (%6,68), ikinci sirada plevral
efiizyon (%3,7) oldugu goriildii.

Transaniiler yama yapilan 135 olgudan 7’si (%5,18) post-op revizyona alinmis
olup bunlarin 3'iQ eksitus olmustur. En sik revizyon sebebinin rezidi VSD oldugu
goriildli. Hastane mortalitesi %12,6 olarak bulundu.

Sonu¢: Sag ventrikiil ¢ikim yolu rekonstriiksiyonu uygulanarak tiim diizeltme
operasyonu yapilan TOF hastalarinda erken dénem sonuglar yiiz giildiiriicii olmakla
birlikte hematokrit seviyesinin yiiksekligi, ek sendromik hastaliklar, KPB siiresinin
uzunlugu, disiik kilo ve MAPCA gibi ek kardiyak anomalilerin kapak korumadan
bagimsiz olarak mortaliteyi artirdigi goriildi. Bulgularimizda tek basina Nakata yada
McGoon indeksinin mortalite iizerinde anlamli etkisinin olmadigi goriildi. AV tam
blogun Onemli bir mortalite nedeni oldugu goriildii. Ayrica revizyon hastane
mortalitesini artirmaktadir. Peroperatif kardiyopulmoner bypass'tan ayrilamama veya
postoperatif inotropik destegin tek basina yetersiz oldugu cerrahi diizeltmenin yeterli
oldugunu diisiindiigimiiz hastalarda erken donem ECMO uygulamasinin mortaliteyi
azaltici etkisinin oldugu goriilmiistiir.

Anahtar Kelimeler: Fallot Tetralojisi, Transaniiler Yama, AV Tam Blok, ECMO.



ABSTRACT

Analysis Of The Early Period Results Of Fallot Tetralogy Cases Which Had Right
Ventricule Output Reconstruction Operation By Transanular Patching Method
Between 2016-2020 At Our Center

Objective: To examine demographic characteristics, risk factors, preoperative and
peroperative findings, and postoperative early follow-up results of Tetralogy of Fallot
patients who underwent right ventricular outflow tract reconstruction with transannular
patch method in Cukurova University Faculty of Medicine, Department of Pediatric
Cardiovascular Surgery between 2016 and 2020, and the relationship of these findings
with morbidity and mortality.

Materials: The data obtained by examining the echocardiography, angiography,
anesthesia-surgery information, intensive care follow-up forms, hospital exit epicrisis
from the files of the patients were evaluated. The need for a peroperative transannular
patch, type of surgery, cross-clamp time and pump time were examined. Postoperative
intubation times, total drainage amount in 24 hours, intensive care and service length of
stay, complications and discharge patterns were also recorded from the files and follow-
up forms.

Method: This study evaluated the early results of 135 patients with Tetralogy of
Fallot, who underwent right ventricular outflow tract reconstruction in Cukurova
University Faculty of Medicine, Department of Pediatric Cardiovascular Surgery
between 2016 and 2020, and relationship of these results with mortality.

Results: The ages of our cases ranged from 4 months to 13 years (30.7+28.8
months). 73 of our patients were male and 69 were female. The preoperative hematocrit
level of the patients was found to be 46.38+8.5 (32.8-80.5). We had no mortality in 30
patients with preoperative hematocrit 40 or less. Mortality was observed in 6 of our 54
patients whose hematocrit ranged from 40.01 to 47. Mortality was observed in 11 of our
51 patients with hematocrit level above 47. The McGoon ratio was between 1.44 and
3.10. The McGoon ratio was found to be 2.13+0.35 (1.44-3.10) in our patients who
survived and 2.16+0.36 (1.56-2.90) in our patients who deceased.

The Nakata index ranged between 130 and 458, with an average of 302. The mean
Nakata index was found to be 298.9+84.5 (130-458) in our surviving patients, and
323.4476.5 (168-442) in our deceased patients.

The most common accompanying cardiac anomaly was the right aortic arch
(15.6%), followed by ASD (9.6%). Cross-clamp time of the patients was 56.2+24.5,
total cardiopulmonary bypass time was 93.02+44.4. Monocusp patch was applied to 17
of our patients. No hospital mortality was seen in our patients whom were applied
monocusp patch.

The mean post-op intensive care unit stay of our patients was 6.4+4.2(1-27) days
in surviving patients, and 10.3£10.03(1-38) days in deceased patients.

The mean extubation time in surviving patients is 25.3£35.9 hours, with a
minimum of 4 hours and a maximum of 202 hours. The mean post-op hospital stay of



the surviving patients is 5.01+4.41 days, with a minimum of 1 day and a maximum of
30 days.

Complete AV block developed in 2 (1.48%) of our cases, and both of them died.
We established ECMO in 18 patients with low cardiac output who had difficulty
weaning from peroperative cardiopulmonary bypass (CPB) or who had insufficient
postoperative inotropic support. Seven patients (39.9%) in whom ECMO was
established were discharged with benefit.

The most common accompanying postoperative complication was bleeding
(6.68%), followed by pleural effusion (3.7%).

7 (5.18%) of 135 patients who underwent transannular patch were taken into post-
op revision operation, and 3 of them deceased. The most common reason for revision
was found to be residual VSD. Hospital mortality was found to be 12.6%.

Conclusion: Although the early results are satisfactory in TOF patients who
underwent total correction by right ventricular outflow tract reconstruction; It was
observed that additional cardiac anomalies such as high hematocrit level, additional
syndromic diseases, length of CPB duration, low weight and MAPCA increased
mortality whether valve protection applied or not. In our findings, it was seen that the
Nakata or McGoon index alone did not have a significant effect on mortality. Complete
AV block was found to be an important cause of mortality. In addition, it was seen that
revision increased hospital mortality. It has been observed that early ECMO application
has a mortality-reducing effect in patients who are thought to have sufficient surgical
correction and cannot wean from perioperative cardiopulmonary bypass or in whom
postoperative inotropic support alone is insufficient.

Keywords: Tetralogy of Fallot, Transanular Patch, AV Complete Block, ECMO.
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1. GIRIS

Fallot tetralojisi tim dogumsal kalp hastaliklarinin %3,5-9,0’unu olusturur ve
siyanotik kalp hastaliklarinin en sik goriilenlerinden birisidir. Goriilme  sikligi
calismadan ¢alismaya farkliliklar gosterse de bu oran 1000 canli dogumda 0,26-0,48
arasinda degismektedir.*

[lk kez Danimarkali anatomist Niels Stensen 1672 yilinda bu malformasyonun
anatomik tarifini yapmis, 1888 yilinda Etienne Fallot klinik ve patolojik 6zelliklerini
tanimlayarak’la maladie bleue’ olarak adlandirmistir. Fallot, hastaligin giiniimiizde de
gecerliligini koruyan dort ana 6gesini sdyle tanimlamistir:

- Sag ventrikiil ¢ikim yolunun obstriiksiyonu (pulmoner darlik),

- Ventrikil septum defekti,

- Aortanin dekstropozisyonu ve over-riding’i,

- Sag ventrikiil hipertrofisi.

TOF ilk kez 1671 de Stensen? tarafindan tamimlanmis, 1777’de Sandifort, 1783’te
Hunter ve 1785’te Pultency ve Duncan tarafindan detayli belirtilmis ve 1888°de Etienne
Fallot® hastaligin tiim komponentlerini belirlemistir.

TOF’da ilk palyatif cerrahi girisim 1945 yilinda Blalock ve Taussig (BT)*
tarafindan klasik BT shunt olarak uygulanmis olup, diger palyatif shuntlar Potts,
Waterston, Leval tarafindan tanimlanmustir.

TOF’da tam diizeltme ve ilk basarili cerrahi Lillehei ve Varco tarafindan 1954 te
uygulanmugtir. Lillehei ve Warden® RVOT’u yama ile genisletmislerdir. 1959°da
Kirklin® transaniiler yama (TAP), 1965°te Ross ve arkadaslar ekstrakardiak konduit
uygulanmiglardir.

Gilinlimiizde benimsenen yaklasim pulmoner vaskiiler yatagi yeterince gelismis,
anulus c¢ap1 yeterli ve pulmoner kapak yapisi diizgiin olan hastalarda fazla
geciktirmeden pulmoner kapak koruyucu cerrahi® uygulamak iizerine kurulmustur.
Yillar icinde edinilen cerrahi tecriibeler miimkiin oldugunca ventrikiilotomiden
kaginmanin, sag ventrikiil fonksiyonlarmmin korunmasini sagladigini ve ozellikle

ventrikiiler ritim bozukluklarina bagli mortaliteyi azaltabilecegini gdstermistir.



2. GENEL BILGILER

2.1. Etyoloji

Fallot Tetrolojisi (TOF) infantil donemde konjenital kalp hastaligi tanisi alan
hastalarin %6°sinda goriiliir. Prevalansi1 %3.9-8.6 arasinda olup, vakalarin %95’1
sporadiktir ve ailesel yatkinlik yoktur. TOF, akrabalarinda %3 daha siktir.
Ebeveynlerden biri TOF’lu ise % 4 oraninda daha sik goriiliir. Her iki ebeveyn TOF’lu
ise bu oran % 7.3’e kadar artmaktadir.

TOF’da ailesel yatkinligin riski arttirdiginin gosterilmesi nedeniyle nonsendromal
TOF vakalarimin kalitimsal, poligenik ve multifaktoriyel nadir, otozomal resesif bir
form olabilecegi one siiriilmiistiir.

TOF’da diger konjenital kalp defektlerine gére major ekstrakardiak anomalilere
daha sik rastlanir. Bunlar oldukga fazla olup, yarik dudak, yarik damak, hipospadias,
iskelet sistemi ve kraniofasiyal sistem anomalileridir.

Fasiyal dismorfizm gosteren sendromlar ve DiGeorge sendromu basta olmak
tizere bir¢ok sendromla birlikteligi saptanmustir.

TOF, annenin ilk trimesterde gegirdigi Rubella enfeksiyonusonrasi sik gorildiigi
bildirilmistir. Down sendromlu hastalarin %8’inde, Noonan sendromlu hastalarin
%5’inde TOF mevcuttur. Erkeklerde daha sik goriiliir.

Civciv embriyolarinda gecici olarak konusun baglanmasi sonucu morfolojik
olarak TOF benzeri bulgular olusmustur. Embriyolarin yaris1 pulmoner darlik, VSD ve
dekstropoze aort bulgulari ile yasamiglardir. Bu literatiiriin, konusun anormal ayrisimi
sonucu olusan pulmoner darlik ve malalignament VSD olarak kabul edilmistir. Aortanin
saga dogru pozisyonu ise konoventrikiiler olugun anormal gelisiminin sonucu olustugu
diistiniilmiistiir.

Gebe sicanlara verilen bis-amin sonrasi fetusta TOF saptanmistir. Bir donem
gebelerde antivomitik olarak kullanilan Thalidomide’nin de benzer mekanizma ile TOF

olusturdugu tespit edilmistir.



2.2. Embriyoloji

Kalbin normal gelisiminin gézden gecirilmesi Fallot tetralojisinde (TOF) kabul
goren giincel hipotezlerin anlasilmasinda yardimer olacaktir. Distal bulbus ve trunkus,
gelisen sag ventrikiiliin iizerinde yer alir. Bu bolge, bulbotrunkal kopriilerin gelisimi ve
flizyonu ile aortik vepulmoner akim yollar1 olarak ayrilmaktadir.. Bu esnada distal
bulbus rotasyonu ile aortikkomponent posteriorda yer alir. Semilunar kapaklar
bulbotrunkal kavsakta gelisirler ve atrioventrikuler kapaklardan ventrikiiloinfundibular
fold ile ayrilirlar. Burada ventrikiilo- infindibuler foldun zayiflamasi ile aorto-mitral
fibroz devamlilik olusur. Tiim bu gelisimin sonucund bulbotrunkal boliimiin posterior
cikimi sol ventrikiile transfer olur. infundibuler septum trabekiiler septum ile birlesir ve
sadece interventrikuler foramen ile aynlir. Bu bolge sonunda endokardial yastiklarla ve
ventrikiiler septumun membrandz bolimiinii olusturan sulkus dokusu ile kapatilir. Bu
on ¢ikim komponenti sag ventrikiil ile birlesir.’

Bulbotrunkal bdliimiin hatali rotasyonu sonucu posterior komponentin sol
ventrikiile inkomplet transferi olusur. Infundibuler septum gelisen trabekuler septumla
birlesemez ve bunun sonucunda malalignament VSD ile birlikte dekstropoze aorta
olusur. Ventrikulo-infundibuler foldun aorto mitral devalilig: siirer. Trikuspit kapagin
aortik kapak ile devamliligt VSD’nin kenar1 boyunca dikkat ¢eker.

Infundibuler stenoz; bulbotrunkal ridgelerin 6ne yer degistirerek c¢ikim yolu
gelisiminin esit olmayan separasyonu ve distal bulbusun anormal ayrimi ile
aciklanabilir. Bulbotrunkal boliimiin anormal rotasyonu ve esit olmayan ayrigimi
TOF’un temel 6zelliklerini agiklar.

Aortik dekstropozisyon derecesi hatali rotasyona baglhidir. Benzer olarak
infundibuler darligin derecesi hatali septasyonun sonucudur. Bu durumda varyasyonlar
genis bir klinik ve anatomik bakis agisi ile incelenmelidir.

Sag ventrikiil hipertrofisi ise TOF’da olusan patolojilerin hemodinamik sonucu
olarak ortaya ¢ikar. Van Praagh ve arkadaslari altenatif bir teori olarak TOF’un
subpulmoner infundibulumun tam gelisememesi sonucu olustugunu ve TOF’da temel
patolojinin kisa infundibulum oldugunu &ne siirmiistiir.’ Sag ventrikiil ¢ikim yolu
darligi (RVOTO) derecesi direkt olarak infundibular hipoplazinin derecesi ile dogru
orantilidir. Bu gelisme eksikligi sonucu distal konal (outlet) septum trabekiiler septum

ile birlesemez ve bu da VSD’nin olusumunu agiklar. Ancak bugiine dek bu teoriyi



destekleyecek deneysel embriyolojik ¢alisma yapilmamistir. Yapilan anatomik
aciklamalar subpulmoner infundibulumun kisaliginin TOF’un degismez bir 6zelligi
olmadigmi gdstermektedir. Aksine yapilan morfometrik c¢alismalar subpulmoner
infundibulumun normalden uzun oldugunu gostermistir.’

Yapilan ¢alismalarda pulmoner dolagimda degisik boliimlerinin degisik orjinleri
oldugunu gostermistir. Ana pulmoner arter, trunkus arteriosustan orijin alirken, sag, sol
pulmoner arterler ve bifurkasyon 8. Aortik arktan orijin almaktadir. Intrapulmoner
arterler; primitif akciger tomurcugundan olusur. Erken embriyolojik yasamda
intrapulmoner arterler 8. Aortik arka ve intersegmental arterler ile inen aortaya baglanir.
Intersegmental arterler VSD ve pulmoner atrezi olgularinda aortopulmoner kollateraller

olarak persiste ederler. Bunlar morfolojik ve embriyolojik olarak bronsial arterlerden

farklidirlar.*°

2.3. Anatomi ve Morfogenez

Fallot Tetralojisinde ilk tanimlama 17. yiizyilda yapilmasina ragmen anatomik
tanimlamalar19. yiizyilda Etienne Fallot tarafindan ortaya konmustur. Anatomik temel
ozellik ¢ikim yolu septumunun One ve sola deviyasyonudur. Olusan deviyasyonun
derecesi infundibuler pulmoner darlik, VSD ve aortanin sag ventrikiil ile olan iligkisi ile

oleilir.

Pulmoner Stenoz
Dextrapose
olmug ve VSD
lizerine oturmug
aorta

Sag Ventrkiil
Hipertrofisi

Sekil 1. TOF’un patolojik anatomisi



Sag ventrikiil ¢cikim yolu (RVOT): Normal kalpte sag ¢ikim yolu trabekiilo
septomarginalis’in on-iist ve arka-alt bacagi arasindadir ve ventrikulo-infundibuler
bolge ayirt edilemez. RVOT septumunun septal uzantisinin, trabekiilo septomarginalisin
on ve sol kismina yapigsmasi TOF un en 6nemli ve kesin 6zelligidir. Bu septal birlesme
bozuklugu nedeniyle olusan 6ne ve sola deviasyon RVOT’u daraltarak infundibuler
darligin olusmasini saglar. Ayrica sag ventrikiil 6n duvarina uzanan miiskuler bandlarin
hipertrofisi ve trabekiilo septomarginalis’in 6n bacagi infundibuler darliga katkida
bulunur.

Anderson, ¢ikim yolu tizerindeki muskiiler yapilara ¢ikim yolu septumu demis ve
parietal ve septal uzantilar1 tanimlamistir. Arterial ve atrio ventrikuler kapaklar1 ayiran
muskiiler yapiya ventrikulo-infundibuler fold terimini kullanmigtir. Morfolojik sag
ventrikiiliin ~ septal trabekiilasyonlarin1  septomarginal trabekiilasyon  olarak
tanimlamistir. Ayrica moderator bandi; apeksten c¢ikarak ventrikiil serbest duvarina
ulagsan muskiiler bandlardan biri olarak tanimlamis ve diger bandlara septoparietal
trabekiilasyonlar demistir.

Pulmoner infundibuler ve valviiler stenoz: Subpulmonik darlik TOF’un esas
boliimii olan ve c¢ikim yolunun 6ne ve sola deviyasyonu ile olusan oOzelligidir.
Infundibuler septal malalignament olmaksizin olusan aortanin saga dogru pozisyonu ve
valvuler darlik, TOF olarak simiflandirilmamalidir.

Subpulmoner darligin sag ventrikiil 6n yliziindeki bileseni genellikle ventrikiiler
serbest duvara uzanan septoparietal trabekulasyonlardir. Trabekiilo septomarginalis’in
on bacaginin hipertrofisi ile darlik artar. Ayrica moderatdr bandin ve diger apikal
trabekiilasyonlarin hipertrofisi proksimal darliga katkida bulunur ve iki odali sag
ventrikiil halini alir.

Pulmoner kapak bikiispit olarak gozlenmekte ve ¢ikim yolunda darlik
olusturmaktadir. Subpulmoner infudibulumun uzunlugu olduk¢a degiskendir. Van
Paagh, subpulmoner infundibulumun hipoplazisini tetralojinin esasi olarak gérmiistiir.
Ancak Becker yaptigi 6l¢ltimlerde TOF’da infundibulumu anlamli derecede uzun olarak
bulmustur. Anderson, bazi vakalarin infundibulumun olduk¢a uzun olusu ile ¢ikim yolu
septumunun yoklugu arasinda degisen varyasyonlar saptamistir.

Pulmoner akimin engellenmesi siklikla diger diizeylerde de mevcuttur. Pulmoner

valviiler darlik vakalarin %75’inde goriiliir. Kapak bikiispit, trikiispit veya unikuspit



olabilir. Bazen darlik, dar pulmoner kapak ringi veya supravalviiler fibréz band
nedeniyle ortaya cikabilir. Pulmoner arter dallarinin darligida oldukg¢a siktir. Bu sol
pulmoner arterde daha sik olarak karsimiza g¢ikmaktadir. Ayrica nadir olarak sol
pulmoner arterin duktus hizasindan itibaren yoklugu goriilebilir.

Ventrikiiler septal defekt (VSD): TOF’da VSD aortik anulus kadar genis
olabilen genellikle subaortik yerlesimlidir. Subaortik durum hakim olmakla birlikte
subpulmonik durum da vardir.

Aortun dekstro pozisyonu: Bir ¢ok vakada % 50’nin iizerindedir.%90’1 gegerse

cift cikimli sag ventrikiil olarak kabul edilir.

2.4. Ek Kardiak Anomaliler

Fallot Tetralojisinin diger anomalilerle birlikteligi siktir.

Atrial septal defekt (ASD): Klasik olarak ASD’in varliginda Fallot pentalojisi
olarak anilir. Yiiksek oranda intraatrial sant ile birlikteligi vardir. Rao’nun otopsi
serilerinde 85 vakanin 47’sinde patent foramen ovale (PFO), 23’tinde ASD saptanmustir.
Sadece 15’inde atriumlar arasinda iliski saptanmamustir.

Atrioventrikiiler septal defekt (AVCD): TOF ve atrioventrikiiler septal defektin
morfolojik 6zellikleri benzer olabilir. Mayo klinik serilerine gore atrioventrikiiler septal
defekt nedeniyle opere edilen vakalarin %8’inde TOF saptanmistir. TOF serilerinde ise
%1,5 siklikta gozlenmistir. Bu malformasyonda infundibuler septumun One yer
degistirmesi, genis ve aortik kapaga dogru uzanan VSD vardir. Aortik kapak ile ortak
atrioventrikiiler kapagm &n birlesen yaprak¢igi arasinda devamlilik vardir. On birlesen
yaprak¢ik genellikle serbest yelken seklindedir. Down sendromlu c¢ocuklarda bu
kombinasyon tek bagina TOF’dan siktir.

Pulmoner kapak yoklugu (APV): TOF’un bir varyasyonudur ve cerrahi
miidahale yapilan vakalarda %?2,6 oraninda saptanmistir. Bu anomalide pulmoner
anulus kiiciik ve siklikla RVOT’un en dar yeridir. Ancak infundibuler darlik da
goriilebilir.

Pulmoner kapak subpulmoner infundibulum ile pulmoner goévdenin birlesme
yerinde kotii gelismis kapak rimi seklindedir. Proksimal pulmoner arterde anormal
genisleme vardir. Bu genisleme nedeni ile siklikla trakeobronsial agaca basi vardir. %14

vakada sol pulmoner arter yoklugu bildirilmistir. Fischer ve arkadaslar1 8 vakanin



7’sinde duktal doku saptamamis, diger vakada ise sol pulmoner arter devamliligin
duktus ile saglandigini gézlemlemistir."

Koroner arter anomalileri: Koroner arterlerin orijin ve dagilim anomalileri,
TOF’da siktir. Koroner anomalilerine degisik serilerde %3-5 oraninda rastlandigi rapor
edilmistir.13 Cerrahide esas Onemli olan koroner arterlerin infundibulum tiizerindeki
konumlaridir. On inen dalin sag koroner arterden koken alarak, sag ventrikiil ¢ikim
yolunu c¢aprazlayan pozisyonu tamir esnasinda ciddi sorunlar yaratabilir. Cogu kez
operasyon esnasinda bu anomali, koroner arterin intramyokardial seyri, Onceki
operasyonlara bagli olarak gelisen yapisikliklar nedeniyle gdzden kagabilir ve olusacak
olan koroner arter lezyonu sonrasi myokard enfarktiisii ve 6liim ile sonuglanabilir. Bu
nedenle cerrahlar selektif koroner anjiografiyi rutin olarak 6nermektedir.

En sik goriilen koroner arter anomalisi sol 6n inen dal (LAD)’nin sag koroner
arterden (RCA) orijin alarak sag ventrikiil 6n duvarini ¢aprazlamasidir ki bu, yaklasik
%4 oraninda goriliir. Bazen genis konal dalin ventrikiil 6n duvarindan gegisi olabilir.
Ayrica nadiren RCA’nin LAD’den ve sol koroner arterin pulmoner arterden orijinine
rastlanabilir.

Pulmoner atrezi: Valviiler veya infundibuler diizeyde olabilir. Klasik olarak
TOF’da goriildiigii gibi pulmoner atrezinin eslik ettigi olgularda yiiksek oranda
interatrial iligki ve sag aortik arkus vardir.

TOF + pulmoner atrezi’li vakalarda pulmoner arterlerden birinin veya her ikisinin
santral boliimlerinin konjenital olarak birlesmemis (non konfluent) olmas1 yaklasik %20
oraninda goriiliir. Oysa TOF + pulmoner stenoz’da bu %2,7 oraninda goriiliir. TOF +
pulmoner atrezi’de pulmoner arterlerin inkomplet arborizasyonu %58 iken TOF +
pulmoner stenoz’lu vakalarda %1,4 oranindadir. Sag ve sol pulmoner arterlerin
nonkonfluent oldugu olgularda genis aorto-pulmoner kollateraller ve diger gruplara gore
daha kiiciik sag sol pulmoner arterler vardir. Bunlar TOF+pulmoner stenoz’lu vakalarda
nadir olan bulgulardir.

TOF + pulmoner atrezi’li vakalarda pulmoner dolasimda, segmental pulmoner
arterler, preasiner ve intra asiner arterler, genis aortopulmoner kollateraller olmasina
ragmen kiigiik olma egilimindedirler.

Venoz anomaliler: Otopsi serilerinde %11 oraninda sol persistan vena kava

superior’un koroner siniis agilimi bildirilmistir. Sol persistan vena kava superior’un sol



atriumadokiilmesi olduk¢a nadirdir. Ancak tamir esnasinda saptanmadigi takdirde
ameliyat sonrasi1 devam eden siyanoz gozlenebilir.

Inferior vena kavanin azygos devamlilig1 nadir goriilen bir anomalidir.

Ayrica kismi veya tam pulmoner vendz doniis anomalisi birka¢ vakada

bildirilmistir.**

2.5. Fizyopatoloji

Fallot tetralojisinin hemodinamik etkilerinde baskin olan patoloji, RVOTO ve
VSD’dir. VSD ¢ogunlukla genis ve nonrestriktiftir. Bu sag ve sol ventrikiil basinglarini
pulmoner darliktan bagimsiz olarak esitleyecek diizeydedir. Normalde sag ve sol
ventrikiiler ortak tekbir odacik olarak davranirlar. Rolatif pulmoner ve sistemik kan
akimi sagve sol ventrikuliin rolatif direng veya impedansina baglidir. RVOTO minimal
ve pulmoner vaskiiler diren¢ normal oldugunda pulmoner akim sistemik akimi gecmez.
Burada sol sag sant olur. Siyanoz yoktur. Dinlenme aninda pulmoner ve sistemik
akimlar esit olacaktir. Egzersizde sistemik vaskiiler direngteki diisme sonrasi olusan
infindibuler darliktaki artisa bagli olarak, sag sol sant ile birlikte siyanoz olusacaktir.

Ciddi obstriiksiyon dogumda olabilir. Yagla birlikte artan siyanoz, progresif sag
ventrikiil hipertrofisine ve infundibuler darligin derecesindeki artisa baghdir. Siyanozun
pulmoner darligin derecesi ile iliskili, aortun dekstropozisyonu ile iliskisiz oldugu
saptanmistir.

Azalmig pulmoner akima bagli olarak, pulmoner arter basinci normalden
diistiktiir. Sistolik pulmoner arter basinci sag ventrikiil basincindan diisiiktiir. Ancak
minimal RVOTO’larda yiiksek olabilir. Sag ventrikiiler ve aortik sistolik basinglar
cogunlukla esittir. Sag ventrikiil basinci, sistemik hipertansiyon veya vazopressor
ajanlarla artar, vazodilator ajanlar ile diiser. Egzersiz sirasinda sistemik vaskiiler direng
diiser ama sag ventrikiiliin bosalmasina karsi koyan direngte bir degisiklik olmaz;
neticede sag-sol sant artar. Sag-sol sant artis1 ise pulmoner kan akimini iyice azaltir ve
arteryel hipoksiyi arttirir.

Siyanozun hematolojik etkileri: Siyanotik kalp hastaliklarinda demir eksikligi
anemisi hem infantil donemde, hem de sonrasinda 6nemli bir sorundur. Hemoglobin ve
hematokrit diizeyi ile yakindan iligkili olan oksijen tasima kapasitesi, dokulara yeterli

oksijen taginamamasinda anahtar rol oynar. Metabolik asidoz ve hipersiyanotik ataklara



egilim rolatif demir eksikligi anemisi ile artar. Benzer olarak ¢ok yiiksek oranda eritrosit
varlig1 viskozite artis1 ile serebrovaskiiler olaylara egilimi arttirir. Hematokritin %60
tizeri degerleri kanda viskoziteyi ciddi diizeye tasir. %70 iizeri degerler ise kiiciik
damarlardaki akimi kritik hale getirir.

Siyanotik kalp hastaliklarinda gelisen sekonder polisitemi, 6zellikle kanin oksijen
tasima kapasitesinin artis1 agisindan oldukga yararlidir, Ilk olarak oksijen tasima
kapasitesi artar. Sekonder olarak kanda eritrosit diizeyi yiikselir. Plazma volumii normal
veya azalmistir. Hematokrit diizeyinin ¢ok yiiksek degerlere ulagmasi ile birlikte ciddi
bas agrilar1 kendinigosterir ve serebrovaskiiler olaylarin gelisim insidensi artar. Olusan
sekonder polistemi nedeniyle serebral ve pulmoner damarlarda pihtilagma ve anormal
kanamalara egilim olabilir. Diisiikk diizeyde intravaskiiler hemoliz artan protrombin ve
parsiyel tromboplastin zamani ile agiklanabilir. Faktor V,VIII, fibrinojen ve trombositler
fibrin yikim iirlinlerinin artist ile diisecektir. Aynca trombosit yasam siiresinin kisalmasi
nedeniyle trombositopeni ve trombosit fonksiyon bozukluklari olabilir. Bu gibi
durumlarda hastadan alinan kan yerine plazma veya kolloid diger bir siv1 verilerek kan
viskozitesi distiriilir, sistemik kan akimi artar ve sistemik vaskiiler direncte azalma
gozlenir.

Anormal kanama egilimi, cerrahi hemostaz agisindan sorun yaratabilir. Bu
operasyon Oncesi trombosit siispansiyonu ve diger pihtilasma faktorlerinin operasyon
Oncesi verilebilecegini 6ne siiren ekipler olmasina karsin ¢ogu cerrahlar bunun ancak

sternum kapanmasi oncesinde kullanilabilecegini 6ne stirmiislerdir.

2.6. Tam
2.6.1. Klinik Bulgular

Klinik goriinim RVOTO’nun derecesi ile iliskilidir. Bu bazen patent duktus
arteriosus (PDA) veya genis sistemik kollateraller ile degiskenlik gosterebilir. Siyanoz,
nefes darligi, ¢omak parmak, ¢omelme, hipoksik speller en sik gozlenen klinik
bulgulardir. Bu bulgular anatomik varyasyonlar ve yas ile degiskenlik gosterirler.

Dogumda ciddi darhk: Dogumda RVOTO ciddi ise siyanoz goriliir. Ciddi
arterial desatiirasyon, metabolik asidoz olusur. Metabolik asidoz artan solunum sayisi
ile kompanse edilir. interkostal veya subkostal gekilmeler goriilebilir. Siyanoz, 6zellikle

aglarken, beslenme esnasinda ve diger aktivitelerde artar.



Dogumda orta derecede darhk: Bu vakalarin biiyiik bir ¢ogunlugu dogumda
asiyanotiktir. Ik haftada sistolik iifiiriim ortaya c¢ikar. Siyanozun gelisimi artan
infundibuler stenoza baglidir. Bu genellikle 6-18 ayda olusur. Siyanoz nadiren geg
cocukluk doneminde ortaya ¢ikar. Bu asamada infant veya ¢cocuk asemptomatiktir ve
sadece kiigtik VSD iifiiriimii duyulur.

Sag-sol sant direkt olarak RVOTO’un ciddiyeti ve sistemik vaskiiler direng ile
iliskilidir. Eforla olusan siyanoz ise sempatik aktivitenin artisi ile iliskilidir. Egzersiz
toleransinda azalma, intermittent siyanoza eslik eder. Egzersizde nefes darlig1 6zellikle
cocugun yiirimeye basladigi donemde ortaya g¢ikar. Bunlarda minimal obstriiksiyon
vardir. Comelme ve hipersiyanotik ataklar olduk¢a 6nemlidir ve karakteristiktir.

Minimal darhkta Kklinik: Fallot tetrolojili baz1 infantlar 4.-6. haftalarda genis
VSD ile iligkili belirtiler verirler. Nefes darligi, beslenme bozuklugu ve kilo almada
giiclik vardir, fakat siyanoz yoktur. Ileri yaslarda sag ventrikiil hipertrofisi ve
infundibuler darligin artisi ile birlikte sant sagdan sola doner. Bu donemde orta derecede
obstriiksiyon gosteren vakalar gibi belirtiler verirler.

Pulmoner kapak yoklugunda klinik: Infant déneminde solunumla ilgili
semptomlar, inspiratuar ve ekspiratuar stridor, atelektazi veya amfizem nedeniyle
gelisen dispne goriiliir. Dispne ileri derecede genisleyen pulmoner arterlerin biiyiik
bronglara basisi ile ortaya ¢ikar. Ciddi bronsial basi sonrasi atelektazi olusur. Kismi basi
sonrasi amfizeme yol agar. Pulmoner kapagin rudimenter yaprakgiklarindaki darlik,
anormal hemodinamik semptomlardan direkt olarak sorumludur.

Comelme (squatting): Egzersizin olusturdugu dispne veya yorgunluk hissi
sonrasi olusan semptomlari1 azaltan postiirlerden biridir. 1784’te Hunter tarafindan geng
erigkin bir hastada bildirilmistir. Helen Taussig, hastalarda bacaklari kapali olarak
egilmeyi, diz gogiis pozisyonunu saptamistir. Lurie, bebeklerin dizleri bilikerek batina
cektigini gozlemlemistir.

Comelme; eforun ardindan gelisen postural hipotansiyon sonrasi olusan vendz
gollenme sonucu sistemik venoz doniisteki azalmaya vucudun verdigi cevaptir. Bu
durumda sistemik kan basincinda, venoz doniiste, sistemik vaskiiler direngte ve sonug
olarak oksijen satiirasyonunda artis olur. O’Donnel ve arkadaslari sistemik vaskiiler
direng artis1 iliak arterin biikiilmesine baglamiglardir. Comelme sonrasi gelisen sistemik

vaskiiler direnc artis1 ile sag sol santta azalma olur. Bu nedenle sag ventrikiile gelen
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voliim ve pulmoner artere gegen kan miktar: artar.™

Hipersiyanotik ataklar: Tetralojinin en 6nemli ve en dramatik 6zelligi gegici
biling kaybi ile birlikte olan siyanotik ataklardir. Bu epizotlar en sik 6 ay-2 yas arasinda
olur. Bunlar beyin hasari ve 6liim riski nedeniyle potansiyel tehlikelerdir. Genellikle 15-
60 dakika siirerler. Ancak daha kisa olabilecegi gibi saatlerce de devam edebilirler.
Sabah kalkinca, aglamakla, defekasyonda, yemekle, egzersizle, sicak havada ortaya
cikabilir. Infantlarda ve gocuklarda epizotik biling kaybi, konviizyon, halsizlik, gecici
sersemleme ataklan ve amnezi olabilir. Spellerin bir diger ¢arpici 6zelligi de sik ve derin
nefes alma donemleridir. Wood, spellerin infundibuler spazm veya obstriiksiyon sonrasi
gelistigini digiinmekte, spell esnasinda sistolik tiflirimiin arttigini, spell sonrasi
azaldigimi one siirmektedir. Honey ve arkadaslari, anjiografik olarak bu durumu
dokiimante etmislerdir. Hemodinamik olarak infundibuler darligin beta adrenerjik
bloker kullanimi ile azaldigini iddia etmektedirler. Bu arastiricilar egzersiz ile sempatik
sinir sisteminin veya dolasan katekolaminlerin, infundibuler spazmi tetikledigini 6ne
siirmijslerdilr.16 Ani infundibuler darlik artis1 sonrasi pulmoner kan akimi azalis1 ve sag
sol sant artis1 sonucu arterial hipoksemi olusur. Ani PaO2 diislisii hizli gelisen
metabolik asidozla birlikte solunum merkezi ve kemoreseptér uyarisi ile
hiperventilasyon olur ve CO, disisii ile metabolik asidoz kompanse edilir.
Hipersiyanotik ataklarda pulmoner akimin azalmasi nedeniyle kan gazlarinda tipik

olarak PO2 ve Ph diisiik, PCO2 normal veya hafif azalmistir.

2.6.2. Fizik Muayene

Yenidogan donemi: Bu donemde esas bulgu, siyanoz ve oskiiltasyonda duyulan
ikinci kalp sesidir. Ufiiriim olabilir. Ust ve alt ekstremite arter pulsasyonlan genelde
normaldir. 2-3. Aya kadar siyanoz olmayabilir. Ancak uglarda eritem genelde vardir.
Eritem hipoksiyle birlikte artan periferik akim sonucunda agilan distal arteriovendz
anostomozlara baghdir. Palpasyonla sag ventriktil aktivitesi minimal artmis olabilir. S1
normal, S2 tektir, pulmoner kapanma sesi duyulmayabilir. Aortik ejeksiyon kligi varlig
“pulmoner atrezi” agisindan degerlendirilmelidir.

Sistolik ejeksiyon sol 2.-3. interkostal araliklarda en siddetlidir. Fakat &zellikle
siyanozun derin oldugu durumlarda, akim genis VSD yolu ile aortaya laminar akimla

gecmesi nedeniyle sistolik ejeksiyon yerine tiirbiilan akim duyulur.
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Akciger muayenesinde o6zellik yoktur. Hepatomegali ¢ocukluk donemine oranla
daha sik goriilmesine ragmen oldukga nadirdir.

Dogumda RVOTO’u orta derecede ise siyanoz, 1. yilda istirahatte de belirmeye
baslar. Comak parmak gozlenir. Bu donemde ¢ocuklar, beklenen persentilin altinda tarti
ve boya sahiptir ve gelismeleri geridir. Normal veya artmis bir sag ventrikiil aktivitesi
palpe edilir. Oskiiltasyonda S1 normal, hasta siyanotik ise S2 tipik olarak tektir.
Siyanozu yoksa S2’nin pulmoner komponenti hafif ve gecikmis olarak duyulabilir.
Genis sistemik pulmoner santlardan sonra S2 artmis olabilir.

Cocukluk dénemi: Sistolik iflirim orta veya ciddi olabilir. Hipersiyanotik
ataklarda azalir. Hatta nadir de olsa infundibuler kapanma nedeniyle {ifiiriim
duyulmayabilir. VSD iifiiriim en iyi 3. Interkostal aralikta sternum solunda duyulur.
RVOTO hafif ise iflirtim S1 ile baslar ve S2 ye dek aynmi siddette siirer. Ciddi
infundibuler darlikta ise iifiiriim daha yumusaktir ve S2 den 6nce biter. Izole pulmoner
darlikta iftirim daha uzun ve sistolde en siddetlidir. Sistemik hipotansif ve hipertansif
ajanlarla sistolik tiflirlimiin kalitesi degisir. Vazodilator ajanlar ile siyanoz artar, tifliriim
azalir. Vazokonstriktor ajanlarla pulmoner akim artar, siyanoz azalir, iifiirim artar.
Hafif pulmoner darligi olan asiyanotik vakalar disinda tetralojili vakalarda diastolik
ifiirim duyulmaz. Artmis pulmoner akimli vakalarda, pulmoner vendz doniisiin artisina
bagli olarak middiastolik mitral akim iiflirimii duyulabilir.

Opere olmamis vakalarda erken diastolik iifiiriim aort yetersizligi ile birliktedir.
Erken siddetli diastolik decrescendo ifiiriim (pulmoner yetmezlik) pulmoner kapak
yoklugunda duyulabilir.

PDA veya sistemik pulmoner kollateraller nedeniyle devamli iifiiriim olusur ve en
iyi aortik arkus tarafindaki ikinci interkostal aralikta duyulur. Siklikla sirttan daha rahat
dinlenebilir.

RVOTO minimal olan TOF vakalarinda tasipne, dispne, interkostal ve subkostal
¢ekilmeler olabilir. Bunlarda genis sol sag sant vardir. Palpasyonla ciddi parasternal
aktivite ve hepatomegali bulunur. Oskiiltasyonda S, gifttir. Bu tip vakalar yetmezlik
tedavisine ¢ok iyi cevap verirler. Yasin ilerlemesi ile birlikte VSD’nin kii¢lilmesi ve
artan infundibuler darligin pulmoner akima olusturacagi direng klinigi hafifletecektir.

Pulmoner kapagin olmadig1 tetralojilerde siyanoz nadir olarak gozlenir.

Gelismemis kapak yaprakc¢iklarina ragmen subpulmoner darlik ciddi degildir. Orta
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derecede sol-sag sant vardir. Dinleme bulgular1 kesin ve diagnostiktir. Tek S2 tflirliimii
ile birlikte karekteristik “to and fro” (gidip gelen) tiftiriimii, 2. Ve 3. interkostal aralikta
en iyl duyulur. Pulmoner arterlerin biiyiikk hava yollarima yaptig1 basi nedeni ile

inspiratuar ve ekspiratuar raller duyulabilir.

2.6.3. Radyolojik Bulgular

Radyografi: Tipik bir akciger grafisi vardir. Klasik olarak tanimlanan geleneksel
Hollandali ayakkabis1 (Cour en sabo)“ gorliiniimii ortaya cikar. Asiyanotik vakalarda
normal bir akciger grafisi goriilebilir. Hastalarin ¢ogunda situs solitus mevcuttur.
Corvisort ilk kez 1818 yilinda akciger grafisinden trakeal pozisyonu degerlendirerek sag
arkus aortayr tanimlamistir. Hastreiter ve arkadaslari, 1966 yilinda serilerinde %30
hastada sag arkus aorta saptamislardir. Siyanotik vakalarda pulmoner vaskiilarizasyon
azalmistir. Orta derecede RVOTO olan vakalarda akciger vaskiilarizasyonu normal
olarak gozlenebilir. RVOTO’ un minimal oldugu hastalarda pulmoner 6dem
saptanabilir.

Ciddi pulmoner darlig1 olan hastalarda gelisen aorto pulmoner kollateral arterlerin
olusturdugu retikuler goriiniim veya multipl nodiiler opasiteler goriiliir. Ancak bu
gorliiniime VSD ile birlikte pulmoner atrezinin eslik ettigi vakalarda daha sik rastlanir.
Aynca Fallot Tetralojisine pulmoner atrezinin eslik ettigi olgularda arborizasyon
defektleri segilir. Klasik Blalock-Taussig sant sonrasi cerrahi yapilan tarafta 3-9. kosta
alt kenarinda nadiren ¢entiklenme goriilebilir. Centiklenmenin aksilla ve kola toraksin
alt boliimlerinden gelen gelismis kollaterallerin kotlar1 erozyona ugratmasinin neden
oldugu bildirilmistir. Akim yonii, aort koarktasyonundaki kollateral aks yoniiniin
tamtersidir.

Pulmoner kapagin olmadig1 vakalarda anevrizmatik proksimal pulmoner arterler
ve periferik vaskiilaritede azalma gozlenir.

Kardiotorasik indeks hemen hemen tiim vakalarda normaldir. Kardiomegali kiiciik
infantlarda nadiren goriilebilir ve genellikle fonksiyonel trikiispit yetmezligiyle
birliktedir. Pulmoner konturda kayip, sag ventrikiil hipertrofisine bagl olarak apekste
yiikselme goriiliir. Sol aortik arkuslu hastalarda kalp konturu normaldir. Sag aortik
arkuslu hastalarda ise superior vena kavadaki yer degisikligi nedeniyle sag kenar daha

belirginlesir, trakea sola deviye olur, kalbin alt kenar1 ise normaldir.
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Sekil 2. TOF’ta akciger grafisinde goriilen ‘Hollanda Pabucu’ goriiniimii

Elektrokardiografi: QRS frontal aksi normalin sagindadir ve sag ventrikiil
hipertrofisi vardir. Sag atrial hipertrofiye % 20 oraninda rastlanilir, 6zellikle erigkin
cocuklarda goriiliir. Yenidoganda EKG normaldir, sag ventrikiil dominansi vardir. Sag
taraf derivasyonlarinda T dalgasinda ¢okme olabilir. Siniis ritmi ve normal PR intervali
mevcuttur. Frontal QRS aksi +90 ile +150 arasindadir, Sag ventrikiil hipertrofisi V4R
ve V1°de yiiksek dominant R dalgasi, V6’da dominant S dalgas1 gozlenir.

Sekil 3. Ekokardiografide izlenen malalignment VSD
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Ekokardiografi: Fallot Tetralojinin morfolojik &zellikleri tecriibeli ellerde
ayrintili olarak analiz edilebilir. Ancak ¢ogu merkezde Ozellikle pulmoner arterial
agacin ve koroner anomalilerinin saptanmasinin 6neminden dolay1 selektif koroner
anjiokardiografi rutin olarak kullanilan yontemdir. M mode teknik ile aorto mitral
devamlilik, sag ventrikiil serbest duvar hareketleri ve septum hipertrofisi goriilebilir.

Kesitsel ekokardiografi morfolojik 6zellikleri, M moda gore daha ayrintili ve daha
emin bir sekilde gosterir. Kesitsel ekokardiografi ile 6zellikle subkostal goriiniimde
subaortik VSD, RVOTO ve pulmoner kapaklar rahatlikla goriilir. Uzun eksen
pozisyonunda aortanin sag ventrikiil ile olan iligkisinin derecesi, ek anomaliler,
pulmoner arter bifurkasyonu ortaya konur. Ozellikle tetraloji ile cift ¢ikimli sag
ventrikiil, biiylik arter transpozisyonu ve VSD-pulmoner stenoz ayirici tanisinda
yardimci olur. Sadece sag ve sol pulmoner arter dallanmalarinda yeterli goriintii elde
etmek sorun olabilir.

Pulmoner arter anomalilerinin ve koroner anomalilerinin 6nemli bir cerrahi risk
faktorii oldugunun anlasilmasindan sonra, pulmoner arter agacinin ve koroner

anomalilerinin goriintiilenmesinde eksiklikler olabilecegi 6ne siirtilmiistiir.

Sekil 4. Sag kalp kateterizasyonunda izlenen RVOT darliklar

Anjiokardiografi:  Sineanjiokardiografi ~ve  ekokardiografi  birbirlerini
tamamlayan goriintiileme teknikleridir. VSD lokalizasyonu, RVOTO, aortanin sag

ventrikiil ¢ikimindaki pozisyonu ve aorto- mitral devamlilik her iki teknikle de
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gosterilebilir. Ancak ekokardiografinin trikiispit kapak ile aort kapak arasindaki
devamliligin gosterilmesinde daha iistiin oldugu bildirilmistir.

Pulmoner arter dallarinin ve koroner anatominin goriintiilenmesi Fallot Tetralojisi
vakalarinda cerrahi agidan biiylik 6nem tasimaktadir. Bu goriintiilerin saglanabilmesi
selektif olarak yapilacak enjeksiyonlarile pulmoner arter davamlilig1 ve distal darliklari,
PDA varligi, sag ventrikiil ¢cikim yolunu c¢aprazlayan koroner arter anomalileri ortaya
konabilir. Pulmoner arterler siklikla sag ventrikiil enjeksiyonu sonrasi 40 derece
kraniokaudal projeksiyonda goriiliir. Ancak bazen selektif enjeksiyonlar gerekebilir. Sol
pulmoner arterin gorilintiilenemedigi durumlarda PDA varsa aortik enjeksiyon ile, yoksa
pulmoner vendz akimi tikayarak ¢ekilen anjiografi ilegozlenir.

VSD ve interventrikuler septum kraniokaudal sol oblik pozisyonda sol veya sag
ventrikiil enjeksiyonu ile goriiliir. Subarterial VSD ise sag oblik pozisyonda sag
ventrikiil enjeksiyonu ile arastirilir; infundibuler septum karakteristik olarak yoktur ve
aortiko pulmoner kapaklarin devamliligi gozlenir. Infundibuler septumun one
deviasyonu ve septoparietal bandlar en iyi kraniokaudal sag oblik projeksiyonda sag
ventrikiil enjeksiyonu ile goriiliir. Aortanin sag ventrikiile gére pozisyonu en iyi dort
bosluk goriiniimiinde saptanir.

Kardiak kateterizasyon: Kateterizasyonda genellikle her iki biiyiik arteri ve dort
boslugun tiimiinii gérmek mimkiindiir. Vakalarin yarisindan ¢ogunda interatrial iliski
oldugundan tiim bosluklara selektif olarak girme imkan1 vardir.

Atrial basinglar infant ve c¢ocuklarda genellikle normaldir, Genis sag atrial “a”
dalgalar1 sag ventrikiilin azalan kompliyansi nedeniyle siktir. Genis P dalgalari bu
hemodinamik fenomenin elektrokardiografik gortintimudiir.

Pulmoner arter basinci, RVOTO’nun ciddiyetine baglidir. Ciddi obstruksiyonlarda
pulmoner arter basinci diisiiktiir ve dalga formu anormaldir. Oldukca dar nabiz basinci
vardir. Distal darliklar genellikle ciddi proksimal lezyonlar nedeniyle maskelenir.

Oksimetrik yontemler ile pulmoner ve sistemik akim orani 6l¢iilebilir. Ayrica kalp

i¢i santlar indikator diltisyon yontemi ile ortaya konabilir.
Dogal Seyir

RVOTO’un zamanla artisi ile birlikte hipersiyanotik ataklar siklasir daha ciddi ve

daha uzun siirmeye baslar. Siyanozun artmasi infundibulumun hiperaktivitesi ile
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iliskilidir. Infundibuler septum ve parietal uzanimi, erken sistolde degisik derecelerde,
sag ventriktil ¢ikim yolu darligi olusturur. Ani olusan sistemik vaskiiler direng
diistisleri, siyanotik ataklar1 tetikler.

Cerrahi tedavi uygulanmaksizin takip edilen hastalarin %10’u yasamin ilk yilinda,
%25’1 ilk i¢, %50 ilk on yilda kaybedilir. Sadece %5’inin 40 yasina dek geldigi
bildirilmistir.

Palyatif operasyonlardan sonraki donemde rastlanilan en &nemli problemler,
Ozellikle modifiye Blalock-Taussig (BT) santlar sonrasi gelisen endokarditler ve
serebralabselerdir.

Arterial desatiirasyonun, siyanoz ve polisiteminin progresyonunda, sadece
ilerleyen pulmoner darligin degil pulmoner arterlerde olusan trombozun da etkili oldugu
gosterilmistir. 4. ve 5. dekada kadar yasayan hastalar; genellikle kronik hipoksi, sag
ventrikiil basing artist ve polisitemi sonrasi olusan sekonder kardiyomiyopati ve

konjestif kalp yetmezligi nedeni ile kaybedilirler.

2.7. Tedavi

Fallot Tetrolojisinde kesin tedavinin cerrahi olmasina ragmen, agik kalp cerrahisi

oncesi ve sonras1 medikal tedavi olduk¢a 6nemli bir yer tutar.

2.7.1. Medikal Tedavi

Cerrahi 0ncesi hemoglobin ve hematokrit diizeyleri yakindan takip edilmelidir.
Yiiksek hemoglobin ve hematokrit diizeyleri cerrahi girisim i¢in Onemli bir
endikasyondur. Erken donemde flebotomi ile birlikte plazma replasmani cerrahiye aday
olan hastalarda uygulanabilir.

Bakterial endokardit Ozellikle daha Once sistemik-pulmoner sant uygulanan
vakalarda ciddi bir komplikasyondur. Risk, tamir sonrasinda da varoldugu igin
profilaksi ve iyi bir hijyen saglanmalidir.

Hipersiyanotik ataklar cerrahi tedavi uygulanmamis olan vakalarda mortal
olabilen komplikasyondur. Sik gelisen ataklar acil cerrahi endikasyondur. Ataklar
esnasinda hastalarda belirli postiirler ile rahatlama saglanabilir. Bunlar cocuklarda
¢comelme, kiigiiklerde ise genelde dizleri karna dogru ¢ekme seklindedir. infantlarda

gelisen ataklarda, hastaya diz gogiis pozisyonu verilebilir. Ayrica yiiziikoyun yatilarak
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dizlerin toplanmasi, distan yapilan abdominal basi vaskiiler direnci arttirarak sag
ventrikiile kanin doniislinii arttirir. Bu sekilde semptomlarda hafifleme saglanacaktir.
Bunlarin disinda oksijen inhalasyonu yararli olur. 2 mg/kg dozunda verilen morfin
siilfat’in infundibuler miyokard uzerinde negatif inotrop etkisi vardir. Ayrica merkezi
sinir  sistemindeki “ajitasyon-hipoksi” dongiisiinii kirarak ataklarin diizelmesine
yardimc1 olur. Intravendz olarak verilecek olan beta bloker ajanlar hipersiyanotik
ataklarda etkili olabilir. Cerrahiye aday hastalarda profilaktik olarak propranolol
kullanilabilir. Bu sekilde ani gelisen hipoksik ataklarin sikliginin ve siiresinin azaldigi
bildirilmigtir. Bunun disinda sistemik vaskiiler direnci arttirmak amaciyla voliim
replasman1 ve sistemik vazokonstriiktor ilaglar verilebilir. Bunlar sistemik basinci
arttirarak sag sol santi azaltir. Nadir durumlarda hipoksik ataklar bu yontemlerin
hicbirine cevap vermez. Bu durumda hastaya genel anestezi veya cerrahi girisim

uygulanabilir.

2.7.2. Cerrahi Tedavi

Cerrahi girisimler pulmoner akimu arttiracak sekilde palyatif girisimler ve tam
diizeltme intrakardiak tamir olarak gruplanabilir. Operasyon oncesi girisim seklini kesin
olarak saptamak i¢in bazi dzellikler iyice irdelenmelidir.

- VSD’nin biiytikliigii, lokalizasyonu ve sayisi

- Pulmoner arterlerin genisligi ve dagilim

- Koroner arter orijinleri, dallanmalart ve traseleri

- Pulmoner akimi olusturan yapilarin orijinleri, dagilimlari, varsa aorto-pulmoner

kollaterallerin anatomisi gz 6niine alinmalidir."’

2.7.3. Ameliyat Endikasyonlar1

Cerrahi girisim uygulanan Fallot Tetrolojili hastalardaki yasam beklentisinin
uygulanmayanlara oranla daha fazla oldugu agiktir. Ancak optimal tam diizeltme yasi,
primer veya sant sonrasi tamir, Fallot Tetrolojisi ile birlikte pulmoner atrezi ve
MAPCA’s1 olan vakalarda ideal girisim sekli tartismalidir. Son dénemlerde bircok
gelismis merkez uygun olan en erken yasta tamiri benimsemislerdir. Bu sekilde Fallot
Tetrolojisine bagl olarak gelisebilecek komplikasyonlar ve nonkardiak organlarin

0zellikle merkezi sinir sistemi ile ilgili gelisme bozukluklarindan dolayr olusacak olan
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problemler en aza indirgenecektir. Aynca pulmoner vaskiiler yatakta 8 yasa kadar
devam eden gaz degisim initelerinin gelisimi saglanacaktir. Laboratuvar ornekleri;
erken donemde pulmoner arter kan akiminin azalmasi ile preasiner arterial hipoplaziyi,
arterial duvarin elastin kaybini, arterial trombozu, alveoler ve akciger volumiiniin
diistiigiinii gostermektedir.’® Erken dénemde pulmoner kan akiminin pulmoner arter ve
parankim gelisimini sagladiginin  saptanmasi {izerine, ciddi hipoksemik ve
hipersiyanotik ataklariolan hastalarin yasa bakilmaksizin, palyatif veya korrektif
cerrahiye alinmasi onerilmistir.*%

Pulmoner arterin ciddi distal hipoplazilerinde sag ventrikiil ile pulmoner
devamlilig1 var ise; perfore VSD yamasi ile birlikte RVOT rekonstriiksiyonu uygun
olacaktir.

Komplike olmayan Fallot Tetrolojili vakalarda pulmoner akim artisina bagh
vaskiiler hastalik, pulmoner arter dallarindaki darlik olasiligi, greft enfeksiyonu ve

trombozu, aileye yasatilacak olan iki operasyonun ekonomik ve psikolojik yiikii g6z

Ontine alindiginda, primer tamir dncelikle tercih edilmelidir.

2.7.4. Palyatif Cerrahi Girisimler

Palyatif cerrahi girisimlerde temel amag¢ pulmoner vaskiiler yataga ve sol
ventrikiile daha fazla kan voliimii saglayarak bu sekilde hipoksemiyi ve diger klinik
bulgular1 hafifletmektir. Temel endikasyonlar su sekilde gruplanabilir.

- Belirgin siyanozu, yiiksek hematokrit diizeyi ve sik hipoksik ataklari1 olan
yenidogan veya infantlarda, mortaliteyi diisirmek ve ileride diisiiniilen tam diizeltme
ameliyatin1 daha diisiikk mortalite ile uygulayabilmek,

- Pulmoner arter yataginin ve dallarmin daha iyi gelismesini saglamak

- Shunt yolu ile sol ventrikiile donen voliimii arttirarak sol ventrikiil kavitesinin
gelismesini saglamaktir.

1975 yilinda McGoon tarafindan tanimlanan sag ve sol pulmoner arterin
toplaminin inen aortaya en genis yerine orant ile hesaplanan McGoon orani giiniimiizde
Fallot Tetrolojisi vakalarinda en sik kullanilan metottur. 1.5 altinda saptanan oran
palyatif girisim lehine degerlendirilmelidir. 2.0 iizerindeki oran saptanan hastalarda
direkt tam diizeltme uygulanmalidir. 1,5-2,0 arasindaki degerlerde uygulanan cerrahi

girisim sekli kliniklere gore degismektedir.”*
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Nakata’nin 1984 yilinda azalmis pulmoner arter akimi ile seyreden konjenital kalp
hastaliklarinda, pulmoner arterlerin kesitsel alaninin viicut yiizeyine orani ile saptanan
deger bir¢ok siyanotik konjenital kalp hastaliginda kullanim alan1 bulmustur.®?

Nakata indeksinin 150 mm/m2 altindaki degrlere sahip hastalarda mortalitenin
%75 tizerine ¢iktigi bildirilmektedir.”® 250 mm/m? iizerindeki degerlere sahip hastalara
giivenilir bir sekilde tam diizeltme operasyonu uygulanabilecegi, 200mm/m? altindaki
degerlerin palyatif operasyon sonrasi tam diizeltme ile daha diisiik mortalite ile tedavi
edilebilecegi saptanmustir.

Kirklin ve arkadaglarinin bildirdigi Z degeri Olgiilen pulmoner arter capinin;
ortalama normal ¢ap arasindaki farkin ortalama normal c¢apin, standart sapmaya oranini
yansitan degerdir. Z degerinin -1,8’den diisiik olarak saptandigi vakalar palyatif cerrahi
girisime adaydirlar. Aynca intraoperatif olarak -1,5’tan diisiik Z degeri transaniiler yama

endikasyonu olarak degerlendirilir.**

Klasik Blalock-Taussig sant: Arkus aortanin karsi tarafindan anterolateral
torakotomi ile 4. interkostal araliktan toraksa girilir. Akciger apeksi asag1 ve arkaya
dogru ekarte edilir. Pulmoner arter ve dallarinin diseksiyonu esnasinda ciddi siyanozu
olan hastalarda kii¢iik kollateraller koterize edilirken frenik sinire dikkat edilmelidir.
Disseksiyon esnasinda pulmoner arter ve iist lob veni iyice ayirt edilmelidir. Pulmoner
arter diseksiyonu superior vena kavanin altina kadar devam etmelidir. Pulmoner arter
dallan doniiliir. Ardindan mediastinal plevra pulmoner arterden subklavian artere kadar
acilir. Azygos ven ve subklavian arter (SCA)’1 caprazlayan diger venler baglanir, ayrilir.
Bu bolgedeki lenflerin koterize edilmesi yerine baglanmasi, olasi bir postoperatif
silotoraks1 Onleyecektir. Nervus vagus ve recurrens dali iyice goriildiikten sonra, SCA
vertebral arter dalina kadar serbestlenir. 1mg/kg’dan heparinizasyonu takiben, SCA
vertebral arterin altindan ayrilir. Innominate arter serbestlenerek anotomozun
burkulmanin 6niine gegmek miimkiindiir.

Pulmoner arter dallar1 turnike ile kapatilir. Pulmoner arter olabildigince
proksimalden klempe edilerek pulmoner arter lizerine transvers veya longitudinal
insizyon yapilir. Hazirlanan SCA, 6.0 veya 7.0 polipropilen ile u¢ yan anastomoze
edilir. Arka ve yan duvarlar devamli, 6n duvar tek tek dikislerle kapatilarak once distal

pulmoner arter dallan agilir. Ardindan pulmoner arter klempi kaldinlarak anastomoz
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tamamlaniir. Kontinii trill palpe edilmelidir. Protamin ile heparin nétralizasyonuna
genellikle gerek yoktur, Postoperatif donemde 8-12 saat kadar heparinizasyona devam
edilebilir.

Sekil 5. Klasik ve Modifiye BT santlarin sematize goriiniimleri

Modifiye Blalock-Taussig sant: ilk kez de Leval ve arkadaslar tarafindan 1981
tarihinde bildirilmis ve giiniimiizde en sik kullanilan palyatif prosediir halini almistir.?
PTFE tiip greftin truncusbrachiocephalic arter(TBA) ile ipsilateral pulmoner arter dal
arasindaki anostomozudur. Klasik BT santa oranla olduk¢a avantajlhidir. Bunlar;

- SCA’nin korunmast

- Cikan aortanin her iki pozisyonunda da uygulanabilmesi

- Dogru greft secimiyle asirt pulmoner akim olusturmaksizin siyanozda yeterli
gerileme saglayabilmesi

- Tam diizeltme esnasinda klasik BT shunta gore kolay kapatilabilmesi

- Miitkemmel erken dénem patensi

- Tatrojenik pulmoner veya sistemik arter komplikasyon riskinin az olusudur.

Arkus aortanin ters tarafindan lateral torakotomi ile 3. veya 4. interkostal araliktan

toraksa girilir. Akciger asagi ve arkaya gekilerek pulmoner arter bulunur, dallar1 ve
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kendisi doniilerek kontrol altina alinir. Ardindan akciger one ve asagi ¢ekilerek SCA
tizerindeki plevra agilir. Silotoraks ve nervus recurrens paralizisi gibi ciddi
komplikasyonlardan sakinmak amaciyla SCA minimal diseke edilir. Hastaya 1 mg /kg
hepariin verilmesini takiben SCA’ya side klemp konarak longitudinal olarak arteriotomi
acilir ve uygun PTFE protez 6.0 polipropilen ile devamli siitiire edilerek TBA’ya
anastomoze edilir. Ardindan klemp agilarak kanama kontrolii yapilir. Daha sonra
hazirlanan pulmoner arter olabildigince proksimalinden klempe edilir. Doniilen
pulmoner arter dallari sikilir. Pulmoner arter tizerine longitudinal veya transvers
arteriotomi yapilir. PTFE greftin distal ucu veya 7.0 polipropilen ile devamli olarak
anastomoze edilir. Hava tahliyesini takiben pulmoner arter dallan acilir ve klemp
kaldirilir. Palpasyon ile trill alinmalidir. Ayrica sistolo-diastolik basing farkinin artis1 ve
greftin gecici okliizyonu esnasinda diastolik tansiyondaki artis greftin calistigini
gosterir. Postoperatif donemde endotrakeal tiipten oskiiltasyon ile sistolo-diastolik
tifiirim duyulmasi greft patensi lehinedir.

Postoperatif dénemde hastalarin yogun bakimda asir1 pulmoner akim, diastolik
hipotansiyon, metabolik asidoz, hemorajik pulmoner &dem, silotoraks, erken greft
trombozu, heparinizasyona bagl kanama egilimi gibi erken komplikasyonlar nedeniyle
yakin takibi gereklidir. Postoperatif erken dénemde hasta 10 U/kg/saat’ten heparinize
edilebilir veya ekstiibasyon sonras1 Smg/kg/giin’den oral asetil salisilik asid ile takip
edilebilir. Modifiye Blalock-Taussig sant operasyonlarinda mortalite gelismis
merkezlerde bildirilmemesine ragmen, genel olarak % 1-4 arasinda degismektedir.

Santral sant: Baz1 gruplar asendan aorta ile ana pulmoner arter arasina prostetik
greft konmasimi Onermislerdir. Bu santta kan volimii segilen grefte bagh oldugu i¢in
kiiclik bebeklerde dahi uygulanabilecegini savunmuslardir. Simetrik akim saglamasi,
uzun donem patensi, tarn diizeltme sirasinda kolay kapatilabilmesi ve diisiik burkulma
riski 6nemli avantajlaridir. Bu sant igin endikasyon konurken distal pulmoner darliklarin
varlig1 iyi degerlendirilmelidir.

Hasta median sternotomi ile acilir. Aorta ve pulmoner arter hazirlanir.
Heparinizasyonu takiben aortaya yan klemp konarak aortotomi yapilir. Hazirlanan greft
6.0 polipropilen ile devamli olarak anastomoze edilir. Ardindan pulmoner artere yan
klemp konur. Arteriotomiyi takiben greftin distal ucu pulmoner artere ug-yan olarak

kontinii teknikle 6.0 polipropilen ile anastomoze edilir. Uzun donem patensleri diger
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palyatif santlara gore anlamli diizeyde yiiksektir.

Waterston sant: Arkus aortanin kontrlateral tarafindan 4. Interkostal araliktan
toraksa girilir. Akciger asag1 ve arkaya dogru ekarte edilerek pulmoner arter VCS’ye
kadar diseke edilir. Azygos ven baglanarak kesilir. Pulmoner arter dallari doniiliir.
Heparinizasyonu takiben sag koroner arter ¢ikisina dikkat edilerek aortanin alt yan
duvari ile pulmoner arterin 6n yiizii klempe edilerek 3-4mm’yi gecmeyecek biiyiikliikte
pulmoner arter ve aortaya arteriotomiler yapilir. 6.0 veya 7.0 polipropilen ile kontinii
yan yana anastomoz yapilir. Klemp kaldirildiginda pulmoner arter tizerinde trill alinir.
Pulmoner arterin biikiilmemesine ve basincina dikkat edilmelidir. Basmg, aort
basinciin yansindan yiiksek ise sant ¢ok biiyiikk demektirve bu durumda sant matress
stitlirlerle daraltilmalidir.

Uzun donemde olusan pulmoner arter biikiilmeleri, yliksek pulmoner akim, tam
diizeltme sirasinda olusabilecek zorluklar nedeniyle gilinlimiizde sik kullanilan yontem

degildir.

Waterston
Poits

Sekil 6. Waterston/Cooley ve Potts santlarinin sematize goriiniimleri

Potts sant: Hasta; arkus’un bulundugu taraf iiste gelecek sekilde yan yatirilir.
Lateral torakotomi ile 4. Interkostal araliktan toraksa girilir. Akciger apeksinden asagi
arkaya dogru ekarte edilerek pulmoner arter ve dallan serbestlenerek déniiliir. Inen

aortanin {ist kismi disseke edilir. Heparinizasyonu takiben aortanin medial kismi side
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klemp ile okliide edilir. Ardindan pulmoner arter ve dallan klempe edilir. Bu Waterston
operasyonunda oldugu gibi tek klemp ile yapilabilir. Pulmoner arter ve aortaya 3-4 mm
arteriotomi uygulanir. Bu iki damar, 6.0 polipropilen ile kontinii olarak yan-yana
anatomozeedilir.

Potts sant1 yiiksek pulmoner akim riski ve tam diizeltme esnasinda olusan
zorluklar nedeniyle bugiin uygulanmamaktadir.

RVOT yama (santral intrakardiak sant): infundibuler ve pulmoner valviiler
darligin ortadan kaldirilarak, VSD’in agik birakildig1 veya delikli yama ile kapatildigi
alternatif birpalyatifgirisimdir. Infantlarda pulmoner arterler kiiciik oldugundan, VSD
nedeniyle olusabilecek kalp yetmezligi kontrol edilebilir diizeydedir ve hasta bunu
kolaylikla tolere edebilir. Birakilan VSD ile olusan intrakardiak sant yoluyla saglanan
pulmoner kan akimi daha avantajlidir. intrakardiak sant (VSD), mikemmel bir
pulmoner arter biiylime potansiyeli saglar. Bu metod kiiciik pulmoner arterli infantlarda
diger palyatif santlarla karsilastirildiginda saglanan akim fizyolojisi ve komplikasyonlar
yoniinden; en efektif palyatif sant oldugugoriilmiistiir.

Ozellikle sag ve sol pulmoner arterlerin basindaki darhiklarda santral
aortopulmoner sant veya RVOT yama teknigi ile pulmoner arterlerin dar bolgelerindeki
darliklann giderilmesinin, fizyolojik gelisme agisindan daha uygun olacag
savunulmustur.

Operator girisim dncesi anatomiyi iyice gdzden gegirmelidir. Ozellikle koroner
anomalisi olan vakalarda bu girisim sonlandirilarak, tarn diizeltme acisindan tekrar
degerlendirilmeli, uygun degilse diger palyatif prosediirlerden biri secilmelidir.

Uzun bir kardiopulmoner by-pasa gerek olmadan orta derecede hipotermi (28°C)
altinda, kisa aortik klempaj veya elektriksel fibrilasyon ile yapilabilir. RVOT insizyonu
infudibulumun proksimaline kadar uzatilir. Parietal ve septal bandlar rezeke edilir.
Hegar bujileri ile infundibulum distali kontrol edilir. Saptanan darliklar perikardial
yama ile genisletilir. Hastanin postoperatif donemde yapilan takiplerinde, pulmoner
arterlerin gelismesi ile birlikte, konjestif kalp yetmezligi kontrolii giiclesmeye
basladiginda, sol-sag santin, dolayisi ile periferik pulmoner yatagin yeterince gelistigi
diisiiniiliir, Ardindan VSD cerrahi olarak veya kateter yolu ile kapatilarak diizeltme
islemi tamamlanir.

RVOT’a balon anjioplasti: Giiniimiizde en ¢ok kullanilan balon anjioplasti
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tekniklerinin gelismesi ve artan tecriilbe ¢ogu gruplart semptomatik Fallot Tetrolojisi
vakalarinda RVOT’a balon anjioplasti uygulanmaya yoneltmistir. Bu girisimin ciddi
hipersiyanotik ataklar1 uyarma riski olmasina ragmen, sonuglarin oldukga iyi oldugu
saptanmistir. Bu yontem cerrahi tam diizeltme icin zaman kazandiran bir yontem olarak
kullanilmaya rutine oturmak iizeredir. Bu yontemin en dnemli avantajlari, fizyolojik
simetrik akim saglamasi, cerrahi palyasyon sonrasi olusabilecek komplikasyonlara ve

yapisikliklara yol agmamasidir.

2.7.5. Tam Diizeltme Teknikleri

Anestezi: Sag sol sant varliginda anestezi indiiksiyonu, sistemik vaskiiler direncin
diisiistini.  minimalize edecek sekilde uygulanmalidir. Bu sekilde arterial
vazodilatasyona bagli olarak artacak olan sag sol sant nedeniyle gelisebilecek sistemik
hipoksemi 6nlenebilir.

Bu donemde I-2mg/kg Ketamin siklikla sistemik direnci idame ettirerek sedasyon
saglar. Ardindan 10-20Mgr/kg fentanil ya da 0,1mg/kg dormicum ve 0,Img/kg
Vekiironyum ile indiiksiyon yapilir. Arterial ve vendz kateterlerin yerlestirilmesini

takiben operasyona baslanir.

Cerrahi Teknik: Tam diizeltme Fallot Tetrolojisinde uygulanan ideal ve son
ameliyattir. 1954’te Lillehei’nin ilk tam diizeltme ameliyatindan sonra gelistirilen
teknikler, teknolojik ilerlemeler Fallot Tetrolojisi mortalitesinin %Il-5 oranina kadar
gerilemesini saglamistir. Operasyon yast ve sekli, direkt tamir veya shunt sonrasi tamir,
sag ventrikiil ¢ikimma uygulanacak olan rekonstriiksiyon sekli, belirli standartlara
oturtulmaya ¢alisilmaktadir. Bu ¢ahsmalarda uygulanan tanisal parametreler (McGoon
orani, Nakata indeksi, Z degeri) postoperatif mortalitenin saptanmasinda Onemli
degerler olmustur.

Kardiopulmoner by-pass’a girilmeden once santlar kapatilir. Orta dercede
hipotermi altinda opere edilir. Uygulanacak olan operasyonda amag, VSD’yi kapatmak,
RVOT darligimin giderilmesidir.

VSD’nin Kapatilmasi: VSD’ye yonelik girisim lokalizasyonu ve kapatma
teknigini tanimlayan bircok yontemler bildirilmistir. Cogu merkezde transatrial ve

gerekiyor ise RVOTO’nun giderildigi insizyondan VSD’nin de kapatildig
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transventrikiiler girisim uygulanmaktadir. Ventrikiil insizyonu gerektiginde pulmoner
artere dogru uzatilabilecek sekilde vertikal olmalidir. Ancak RVOT’u caprazlayan
koroner arter varliginda bu insizyon koroner artere paralel olacaktir. Insizyon
postoperatif donemde karisilabilecek olan sag ventrikiil yetmezligi ve aritmiler
nedeniyle olabildigince sinirli tutulmalidir. Ayrica 6zellikle infantlarda septal ve parietal
bandlarin asir1 rezeksiyonu ileri donem takiplerde sag ventrikiil yetmezligine yol
ac;abilir.6

VSD transatrial olarak kapatildiginda sag ventrikiil yetmezligi insidensinin ve
aritmi riskinin daha az oldugu gosterilmistir. Bu yolla ASD’si olan vakalarda ayr1 bir
insizyona gerek duyulmamas: tercih sebebidir. Ileti sistemi travmasi transventrikiiler
tamire gore daha sik oldugu bildirilmis ancak cerrahi tecriibenin artmasi ile daha az
bildirilmektedir.

VSD’nin kapatma teknigi cerrahin tecriibesine, VSD’nin anatomisine bagli olarak
degisebilir. Bu nedenle her iki yontemle de giivenli bir sekilde VSD nin kapatilabilecegi
bildirilmektedir. VSD tek tek plejidli siitiirlerle veya kontinii siitiirlerle kapatilabilir.
Ileti sisteminin icinde oldugu postero- inferior kdse dikisleri, rimin membranoz septum
tarafindan olusturuldugu vakalarda yiizeyel olarak veya iyice gerideki muskiiler
dokudan sag ventrikiil i¢cinde kalacak sekilde gecilmelidir. Sinirlar1 adele dokusu ile
olusan VSD’lerde travma riski nadirdir.

VSD’nin membrandz kenar dikislerinin trikuspit anulusundan gegilmesi ile

uygulanan tamir ameliyatlarinda blok riski son derece diisiiktiir. %
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Sekil 7. Postoperatif VSD yamasinin ekokardiografik goriiniimii

RVOTO’un Giderilmesi: RVOTO degisik diizeylerde gelisebilmektedir. En sik
olarak infundibuler septumun hipoplazisi seklinde olusan darlik, infundibuler septumu
saran parietal ve septal bandlarin rezeksiyonu ile rahatlatilir.** Asir1 rezeksiyon ve uzun
ventrikiilotomilerin uzun dénem takiplerinde, aritmi ve sag ventrikiil yetmezliginin daha
sik oldugu gosterilmistir. Bazi gruplar transatrial rezeksiyonu takiben acilacak kii¢iik bir
ventrikiilotomiye bir yama konmasinin yararli olabilecegini savunmaktadirlar. Sag
ventrikil ile pulmoner arter arasindaki darliklarin ciddiyetine bagl olarak postoperatif
RV/LV basing oran1 mortalite riski ile direkt iligkilidir.

Infundibuler kas rezeksiyonunu takiben pulmoner arter capi Hegar bujilerle
Olciilerek transaniiler yama gereksinimi iyice degerlendirilmelidir. Normal degerden
yaklasik 2-3 mm genis bujinin ge¢mesi kalbin dinamik aninda olusabilecek olan
gradiyenti engelleyecektir. Pulmoner anulusun dar olarak saptandigi vakalarda (Z degeri

- 1,5°ten kiigiik) transaniiler yama (TAP) uygulanmalidir.**

27



Sekil 8. Transpulmonik pulmoner komissiirotomi intraoperatif goriiniimii

Sekil 9. Perikardial yama ile RVOT rekonstriiksiyonunun intraoperatif goriiniimii
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Tam diizeltme sonrast uzun donem sonuclarinin alinmaya baslamasi transanuler
yama ile rekonstrikte edilen vakalarda progresif sag ventrikiil disfonksiyonunun daha
stk goriildiigii saptanmustir. Ayrica bu olgularda uzun donem takiplerde, kapak
replasmani gerektirebilecek diizeyde yetmezlik saptanmistir. Bu nedenle bir donem
TAP uygulanan vakalarda pulmoner yetmezligi azaltmak ve sag ventrikiil dinamiginin
korunmasi amaciyla perikardial monocusp valv uygulanmasi énerilmistir.?’

Bunlarin disinda kullanilan pulmoner homogreftler uzun dénemde pulmoner
kapak ve sag ventrikiil fonksiyonu korunmasini sagladiklari, pulmoner yetmezligi ise
ciddi bir sekilde azaltmustir.?®

Pulmoner arter darhgi: Ana pulmoner arter ve dallarinin ciddi darliklar total
korreksiyon esnasinda tam olarak goriilmelidir. Bu darliklar 6nceki santlara bagh
olabilecegi gibi, duktal dokunun veya defektin bir parcasi olabilir. Periferik darliklar
siklikla solda lokalizedirler. Ana pulmoner arterden baslayp pulmoner arterlerin®®
ondiiit kadar uzanan yamalarin genisletilmesi rezidii periferik darlik oranini oldukca
azaltacaktir.?®

Ana pulmoner arter dallan iizerindeki darliklar anjioplasti ilede halledilebilir.
Ancak iyi sonuglar cerrahi olarak veya cerrahi esnasinda yerlestirilen intravaskiiler
stentler ile elde edilir.

Kardiopulmoner By-pass sonrasi operasyon sonuglart basing Ol¢iimleri ile
degerlendirilmelidir. RV/ LV oran0.7 ve iizerindeki degerler sag ventrikiil ¢ikim
yolunun rezidiiel darlik agisindan tekrar degerlendirilmesini gerektirir. Ayrica RA, RV
ve PA arasinda Olgiilen satiirasyon degerleri de tanisal ve prognostik agidan
degerlendirilebilir, gecici pacemakerler herhangi bir ritm sorunu olmasa bile rutin
olarak atrio ventrikuler olarak yerlestirilmelidir.

Perop yapilacak olan TEE ile rezidii defektin varligi ve lokalizasyonu selektif

olarak degerlendirilir.

2.7.6. Post-Operatif Bakim

Hastalar yogun bakim iinitesine alinarak monitorize edilir. Erken postoperatif
donemde (6-12 saat) sedatize edilerek hemodinamik stabilitenin saglanmasi igin
beklenir. Bu donemde gerekli inotropik desteklere devam edilir. Hasta rezidiiel VSD ve

RVOTO yoéniinden degerlendirilir. Saatlik hemoraji takibi 6nemlidir. Erken postoperatif
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donemde rastlanabilecek perop donemde ekartasyon sonucu olusabilecek kardiak 6dem
yada ileti yollarinin travmatize olmasi nedeni ile pacemaker uygulanabilir. Postoperatif
donemde spesifik olarak rastlanabilecek sorunlar iki ana baslik altinda toplanabilir.

Diisiik kalp debisi: Tam diizeltme sonrasi hastalar bazen tasikardi, diisiik
periferik perfiizyon, hipotansiyon, diisiik idrar debisi (ImL/kg/saat), metabolik asidoz ve
yaygin kapiller kacak goriilebilir. Bu vakalarda sag taraf dolum basinglar1 siklikla
yiikselmistir ve LA basinci, kiigiik sol ventrikiile bagl olarak yiiksektir. Ekokardiografi
ve oksimetri erken donemde cerrahi olarak diizeltilebilecek rezidiiel anatomik lezyonu
gosterebilir. Sag ventrikiil dilatasyonu ve diisiik kontraktilitesi sik rastlanan bulgudur.
Gerektiginde peritoneal dializ, diiiretik tedavisi uygulanir. Bu donemde ozellikle
antibiyoterapiye dikkat edilmelidir.

Diistik kalp debili hastalarda en ¢ok inotropik cevabin noradrenalinle saglandig:
savunulmaktadir. Burada noradrenalinin sahip oldugu, minimal beta adrenerjik etki ile
santral arterial dolasimi, varsa rezidiiel RVOTO’da artis olusturmaksizin desteklemesi
en onemli Ozelligidir. Ancak 6zellikle yiiksek dozlara ¢ikildiginda olusabilecek olan
vazokonstriiksiyon ve periferik doku perflizyonundaki azalma g6z 6niinde tutulmalidir.

Aritmi; Transatrial girisimlerde sag dal blogu daha sik goézlenirken,
transventrikiiler girisimlerde ciddi ventrikiiler aritmiler daha sik olusur. Tarn blok
oldukga nadirdir. Komplet blok goriilme insidans1 yaklasik olarak %5’tir. Bu durumda
iki haftalik pace ile takip etmek gerekir ve diizelme olmayan olgularda kalic1 pacemaker
implantasyonu gerekebilir.

Erken donemde sik olarak gozlenebilen supraventrikiiler tasikardiler
hemodinamik olarak tolere edilirler. Ancak zor kontrol edilen ritm junctional ektopik
tasikardilerdir (JET). Supraventrikiiler aritmilerde en duyarh ila¢ amiodorondur. Ancak
JET’lerin ¢ogu amiodorona cevap vermedigi saptanmistir. Bu vakalar propofenona
cevap verebilirler.

Ritm bozukluklar; reoperasyonlar, yetersiz sedasyon ve inotropik destek, ates ve
gelisen diisiik kalp debisi sonrasi tetiklenir. Beta-adrenerjik ilaglarin azaltilmasi,
vucudun 1s1tilmasi, gerektiginde uygulanan periton dializi ile azaltilabilir.

Mortalite: Fallot tetrolojisi tamiri sonrasi erken ve ge¢ mortalite {izerine etkili
birgok risk faktorii bildirilmistir. Bunlarin baslicalari;

- Kiigiik yas 1 yas alt1 olarak kabul gérmiistiir.
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- leri yas; 8 yas ve iizeri. Kronik siyanoza bagli ventrikuler fonksiyon iizerinde ve
diger organ sistemleri {izerinde yaptigi hasar ve pulmoner vaskiiler yatagin gaz degisim
tinitelerinin biiyiime potansiyelini kaybetmesi

- Postoperatif RV/LV basincinin >0,7 olmast hem erken hemde ge¢ donem
mortaliteyi etkiler. Ozellikle ilk 24 saatte yiiksek mortalite ile birliktedir.

Erken mortalite %1-5 arasinda olmakla birlikte, son yillarda %1’in altinda
mortalite bildiren merkezler, diisiik mortaliteyi, gelisen intraoperatif teknikler, asir1 kas
rezeksiyonundan ka¢inma, kardiopulmoner by-pass yontemlerindeki gelismelere ve
postoperatif bakima baglamislardir.

Ge¢ donem ani Olimlerden en sik olarak ventrikiiler aritmiler sorumlu
tutulmustur. Bu vakalarda belirgin bir sekilde transventrikiiler girisim saptanmistir.
Yapilan elektrofizyolojik calismalarda bunun mikro reentry uyarimi ile olustugu
saptanmistir.

Reoperasyonlar: Hastalarin yaklasik % 2-3’tinde tam diizeltme operasyonu
sonras1 reoperasyon gerekmistir. Siklikla rezidiiel VSD nedeniyledir. Rezidiiel defekt
her ne kadar kii¢iik olursa olsun zor tolere edilir. Bu vakalarda Qp/Qs oram 1,5’un
tizerine ¢iktiginda cerrahi miidahale endikasyonu dogar. En sik goriilen lokalizasyon,
ileti sistemi travmasindan kag¢inmak amaci ile dikislerin yiizeyel olarak alindigi
posteroinferior kdsedir. Ikinci en sik lokalizasyon ise aortik kapaklarin bulundugu VSD
yamasinin iist kosesidir.

Rezidii RVOTO erken donemde diizeltilmesi gereken, kalan darlik nedeni ile
progresif sag ventrikiil yetmezligi olusturan ikinci en sik reoperasyon sebebidir.
Yetersiz band rezeksiyonuna bagli olabilecegi gibi, pulmoner valviiler veya distal darlik
nedeni ile de olusabilir. %1-2 oraninda goriiliir. Reoperasyonlar genellikle transaniiler
tamir veya yamanin distale uzatilmasi seklindedir. Buna ragmen yiiksek seyreden
RV/LV orani saptaniyor ise sag ventrikiil ile pulmoner arter arasina yerlestirilecek olan
bir konduit ile bu sorun asilmaya ¢alisilmalidir.

Gec¢ donemde en sik uygulanan reoperasyonlar rezidi RVOTO’a yoneliktir.
Bunlar siklikla muskiiler hipertrofi ve fibrosisin progresyonu nedeni ile olusur. Klinik
olarak bulgu vermese dahi sag ventrikiil fonksiyonlarin1 korumak amaci ile RV/PA
sistolik basing orani 2/3’iin iizerine ¢iktiginda operasyon endikedir.

Kronik ciddi pulmoner yetmezlik siklikla transventrikiiler tamir sonrasi gelisir.
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RV/LV basing oraninin yiiksek olmadigi durumlarda pulmoner yetmezlik 10-20 yil
kadar oldukca iyi tolere edilebilir. Ancak ilk olarak egzersiz kapasitesinde diisme ile
kendini gosteren sag ventrikiil disfonksiyonu siklikla kapak interpozisyonu ile diizelir.
Gelisen konjestif kalp yetmezligi semptomlari, telegrafide saptanan kardiotorasik
orandaki artis ve efor kapasitesinde olusan progresif diisme operasyon
endikasyonlaridir. Bu vakalarda uygulanan cerrahi miidehaleler karsilagtirildiginda en

iyi sonuglarin pulmoner homogreftlere ait oldugu gt')riih'ir.go

2.7.7. Uzun Siireli izlemde Gériilen Komplikasyonlar

flk defa 31 Nisan 1954 tarihinde Walton C. Lillehei’in TOF’ta tam diizeltme
uygulamasinin lizerinden 50 yila yakin bir zaman ge¢mistir. Giiniimiizde tam diizeltme
ameliyatlarindan sonra hastalarin % 95’inden fazlasi eriskin yaslara ulagmaktadir.
Knott-Craig ve arkadaslari tam diizeltme uygulanmig TOF’lu hastalarda 20 yillik
yasama oranini %98 olarak bulmuslardir.®® Benzer sekilde, Nollert 36 yillik izlemde
postoperatif hastalarda 10, 20, 30 ve 36 yillik yasama oranlarini sirasiyla % 97, %
94,%89 ve % 85 bulmustur.* Ameliyatlarin uzun dénem sonuglart ameliyat yasina gore
degismektedir. Otuz yillik izlem sonrasi yasama oranlart 5 yasmnin altinda ameliyat
olanlarda % 90, 5-7 yas arasinda ameliyat olanlarda % 93 ve 8-11 yas arasinda ameliyat
olanlarda % 91 olarak bildirilmistir. On iki yasindan sonra ameliyat olanlarda ise bu
oran % 76’ya diismektedir.>* Ameliyatlarin  bebeklik donemine kaymasi ile
komplikasyonlar azalmig ve hastalarin yasam kaliteleri artmigtir. Ameliyat edilme yas1
diistikge ge¢ ddnem prognozun iyilestigi bilinmektedir.***>% Erken ameliyat ile sol
ventrikiil fonksiyonlar1 korunur, ge¢ aritmiler azalir ve uzamis siyanoz Onlenerek

hastalarin entelektiiel ve biligsel yetenekleri korunur.*

2.7.8. Ani Oliim veAritmiler

Tam diizeltme ameliyatlarinin erken donem basarilari, ge¢c donemde gelisen ani
oliim ve aritmilerle golgelenmistir. Tam diizeltme ameliyatlarindan sonra ani 6liim riski
% 4,6 gibi yiiksek oranda bulunmustur. ilk yaymnlanan verilerde bifasikiiler blogun
komplet atrioventrikiiler (AV) bloga ilerleyerek, ge¢ postoperatif AV blok ya da
semptomatik ventrikiiler tasikardiye (VT) neden olabilecegi, bu durumun ani 6liim

riskini arttirabilecegi ileri siiriilmiistiir. Ancak pacemaker gerektiren gegici ya da kalici
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AV blok nadirdir. Cerrahi girisim sonrasi goriilebilen ani 6liimlerin nedeninin genellikle
sag dal blogu veya kalp bloklar1 degil, yine bu hastalarda sik goriilen ve ge¢c donemde
gelisen ventrikiiler aritmiler oldugu diistiniilmektedir. Silka ve arkadaslar1 ani 6liim
riskini 10 yilda % 1,2, 20 yilda % 2,2, 25 yilda % 4 ve 30 yilda % 6 oraninda
bulmuslardir.*’

Ventrikiiler aritmi ve ani 6liim riski olan hastalarin 6nceden taninmasina yonelik
sinirl1 sayida ¢alisma vardir. Bu hastalarda ventrikiiler aritmi i¢in tanimlanan risk
faktorleri  sunlardir:  rezidiiel hemodinamik  anormallikler (sag  ventrikiil
fonksiyonlarinda azalma, sag ventrikill sistolik basincinda artma, PY), rezidiiel
elektrofizyolojik anomaliler (VT, ileti defektleri, depolarizasyon ve repolarizasyon
anomalileri), ge¢ operasyon yasi, uygulanan cerrahi (transatrial ya da transventrikiiler
yaklaslm).33 Deanfield ve arkadaslar1 ventrikiiler aritmilerin, ge¢ ameliyat olan
hastalarda daha sik goriildiiglinii ve onarimdan sonra bu aritmilerin devam ettigini
gé’)stermislerdir.?’8 Zakha’nin yaptig1 baska bir ¢alismada PY nin siddetinin artmasi ve
sag ventrikiil dilatasyonunun, ventrikiiler aritmi riskini arttirdigi gérﬁlmﬁstﬁr.39 Ug yiiz
elli dokuz hastalik ¢ok merkezli retrospektif bir calismada ge¢ ani Olim gelisen
ventrikiiler aritmili hastalarda elektrofizyolojik ¢alismalarin bu hastalar1 belirlemede
yardimc1 olmadigi gosterilmistir. Yirmi dort saatlik Holter monitorizasyonunda
hastalarin % 48’inde spontan prematiir ventrikiiler atim, % 17’sinde VT gosterilmis, her
iki bulgu da daha biiyiik yasta ameliyata giden ve daha uzun siireli izlemi olanlarda daha
stk gorlilmistiir. Yirmi dort saatlik Holter monitdrizasyonu ve sag ventrikiil basinct
normal olan asemptomatik hastalarda énemli bir bulgu olarak VT indiiklenememistir.
Bes hastada gec ani Oliim goriilmiis, bu hastalarin ¢ogunda 24 saatlik EKG ve
hemodinamide anormallik gésterilmistir.40 Harrison ve arkadaslar tasikardisi olan 18
tam diizeltme ameliyati uygulanmig TOF’lu eriskin hastanin klinik verilerini, 192
tasikardisi olmayan hasta verileri ile karsilagtirmis, tasikardi ile sag ventrikiil ¢ikim yolu
anevrizmasi ve PY arasinda anlaml iliski bulundugunu gfjstermiglerdir.41 Nollert ve
arkadaglar1 da yapisal anormalliklerin aritmi olusumunda belirleyici faktoér oldugunu
gostererek benzer bulgular elde etmislerdir.®® Gatzoulis ise PY’nin ani 6lim ve
sustained VT gelisimine neden olan en 6nemli faktér oldugunu gostermis, pulmoner
kapak fonksiyonlarinin diizeltilmesi ile ani 6liim riskinin azalabilecegini belirtmistir.42

Son yillarda QRS siiresi 180 msn veya daha uzun olan ve beraberinde artmis QT
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dispersiyonu bulunanlarda ani 6liim riskinin fazla oldugu ileri stiriilmektedir. Restriktif
fizyoloji nedeniyle sag ventrikiil boyutu daha kiiciik olan hastalarda QRS siiresi daha
kisadir. Kronik sag ventrikiil voliim yiikii olan hastalarda nonrestriktif sag ventrikiil
fizyolojisi, uzamis QRS siiresi ve artmig ventrikiiler aritmi insidansi vardir.**
Postoperatif TOF’lu hastalarda depolarizasyon ve repolarizasyon anomalileriile birlikte
VT’nin goriilebilecegini ve QRS siiresinin 180 msn ve iizerinde olmasi ile beraber
artmis QT, QRS ve JT dispersiyonu varsa bu hastalarda VT gelisme riskinin 6nemli
oranda yiikselmis oldugu bulunmustur. Ameliyat sonrasi ge¢ donemde, en sik
ventrikiiler aritmiler goriilse de supraventrikiiler tasikardi (SVT), atrial fibrilasyon (AF),

atrial flatter gibi atrial aritmilerde gosterilmistir.

2.7.9. Rezidiiel Defektler ve Hemodinamik Anormallikler

Rezidiiel defektler, kapaklarin ve miyokardin fonksiyon bozuklugu her hastanin
Klinik durumunun farkli olmasma yol agar. Bu anomaliler hastalarin ¢ogunda klinik
semptomlara yol agmasa da egzersiz kapasitelerini etkileyebilir. Ameliyat sonrasi
izlemde rezidiiel defektler ve hemodinaminin degerlendirilmesi hastalarin yonetiminde
Oonemlidir.

Pulmoner Yetmezlik: TOF’lu hastalarin biiyiik ¢ogunlugunda ameliyattan once
de pulmoner kapak anormal oldugu i¢cin ekokardiyografi ile PY goriilebilir.

Son yillarda kronik hipoksemi ve siyanozun neden oldugu yan etkilerden
kacinmak i¢in erken siit ¢ocuklugu doneminde tam diizeltme ameliyati yapilmakta ve
uzun siireli izlemde ¢ok iyi sonuglar elde edilmektedir. Ancak bu durum sag ventrikiil
c¢ikim yolu darliginin giderilmesi i¢in % 90’lara ulasan oranlarda transaniiler yama
kullanma ihtiyacin1 ortaya ¢ikarmaktadir. Bu nedenle tam diizeltme ameliyat1 yapilmis
TOF’lu hastalarda degisen derecelerde PY sik goriiliir. Pulmoner yetmezlik ameliyat
sonrasi hastalarin % 60-90’1mnda bulunur, genellikle ¢ok uzun yillar iyi tolere edilir.
Ancak zamanla PY siddeti artar, sag ventrikiilde dilatasyon ve disfonksiyona yol agar ve
aritmi, ani 6liim ya da konjestif kalp yetersizligi gibi nedenlerle morbidite ve mortaliteyi
arttirir. Semptomlar efor intoleransi, sag kalp yetersizligi, aritmiler ve ani 6liim olarak
siralanabilir. Kronik PY, egzersiz performansi ve sag ventrikiil fonksiyonlarini olumsuz
etkiler. Transaniiler yama kullanilan hastalarda 22 yillik izlemde ciddi PY insidanst %

30 civarinda bildirilmistir ve bu oranin hasta yasinin artmasi ile daha da yiikselecegi
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diistiniilmektedir. Yirmi yil izlemi olan hastalarin en az %12’sinde PY’yi kontrol
edebilmek i¢in pulmoner kapak replasmani (PVR) gerekmistir ve bu sayimuhtemelen
zamanla artacaktir.”® Borowski ve arkadaslari ameliyattan sonra ciddi PY gelisme
siiresini 3-27 yil arasinda bulmuslar, diger arastirmacilar da benzer siireler rapor

etmislerdir.***°

PY’nin ilerlemesi ve sag ventrikiil fonksiyonlarmin bozulmasmin
mekanizmas1 halen tam olarak agik degildir. Bazi hastalarda sag ventrikiil PY’yi iyi
tolere edebilirken, bazilarinda edememektedir. Ayrica sag ventrikiil dilatasyonunun tek
nedeni uzun stireli PY degildir.46 d’Udekem sag ventrikiil ¢ikim yolunda parieto-septal
ve parieto-parietal kas bantlarinin kesilmesinin sag ventrikiil dengesinin bozulmasina ve
sag ventrikiil dilatasyonunun giderek artmasma yol agacagini ileri slirmiigtiir. Bu
hastalarda transaniiler yamanin kullanilmasi sag ventrikiil ¢ikim yolunda anevrizmaya
neden olur ve infundibuler bélgenin de kasilmasi bozulur.*” Son yillarda PY sonucu
gelisen sag ventrikiil dilatasyonu ve disfonksiyonu sonucu ortaya ¢ikan restriktif sag
ventrikiil fizyolojisinin 6nemindenbahsedilmektedir.

Rezidiiel pulmoner darlik ve distal pulmoner arter darliginin PY ve sag ventrikiil

44,48 e
Bu rezidiel

fonksiyonlar1 iizerine olumsuz etkisinin oldugu da gosterilmistir.
darliklarin miimkiinse balon dilatasyon ya da stent ile giderilmesi Onerilmektedir2.
PVR’nin zamanlamasi ve spesifik endikasyonlari halen ¢ok net degildir. PY sonucu
gelisen sag ventrikiil dilatasyonu, aritmi ve ani 6liim riskini arttirmaktadir. Sag ventrikiil
dilatasyonu, PVR’den sonra da morbidite ve mortaliteyi arttiracaktir. Erken ¢ocukluk
doneminde yapilacak bir kapak cerrahisi ile ¢cok miikemmel sonuglar alinabilir, ancak
hasta erigkin yasa ulastifinda tekrar bir cerrahi gec¢irme riski yasayabilecektir. Buna
karsin ileri PY’nin goz ardi edilip PVR’nin ge¢ yapilmasi, izlemde sag ventrikiil
fonksiyonlarinda geriye donmesi miimkiin olmayan bozukluklara neden olacaktir.
Literatiirde PVR’nin dilate sag ventrikiil iizerine etkileri ile ilgili farkli sonuglar

bulunmaktadir. Hazekamp ve Vliegen™*

sag ventrikiil diyastol ve sistol sonu
voliimiiniin anlaml1 olarak azaldigini, ancak sag ventrikiil ejeksiyon fraksiyonunun (EF)
degismedigini belirtirken, Therrien®® PVR sonras1 higbir bulgunun gerilemedigini, eger
PVR yapilacaksa sag ventrikiil fonksiyonlar1 bozulmadan yapilmasi gerektigini ileri
siirmiistiir. d’Udekem ve arkadaslan®’ radionuklid anjiyografi kullanarak sag ventrikiil
diyastol sonu ¢apinda iyilesme olmadigini, sag ventrikiiliin diyastol sonu ¢apinin sol

ventrikiil diyastol sonu ¢apina oraminda anlamli artma oldugunu, Bove®! ise sag
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ventrikiil EF’sinin diizeldigini rapor etmislerdir. Warner®® ise M-mod ekokardiyografi
kullanarak sag ventrikiil diyastol sonu ¢apmin VYA’na oranmindnemli oOlgiide
kiiciildiigiinii  gostermistir. Tiim otorler farkli sonuclar bildirse de, hepsinin ortak
bulgusu PVR’den sonra hastalarin egzersiz kapasitelerinin  6nemli derecede
diizeldigidir.

Onemli pulmoner kapak yetersizligi ile birlikte kateter teknikleri ile
diizeltilemeyen pulmoner hipoplazi ve darligi olan, rezidiiel VSD’si bulunan, agir
triklispit yetmezligi (TY) olan hastalar yapilacak reoperasyondan dolay1 es zamanli
PVR i¢in potansiyel adaydir. Ancak seri ekokardiyografik caligmada sag ventrikiil
boyutu ve fonksiyonlarinda degisiklik saptananlar ve egzersiz testleri ile egzersiz
kapasitelerinde 6nemli bozulma gosteren hastalar, ek rezidiiel patolojinin olmadigi
durumlarda sadece PVR endikasyonuyla ge¢ kalinmadan re-opere edilmelidirler.*’

Biz de klinik rutinimizde, TOF nedeniyle tam diizeltme yaptigimiz ve postoperatif
takiplerinde ileri PY izledigimiz olgularimizda, sag ventrikiil ¢ap, volim ve
fonksiyonlari bozulmadan erken dénem PVR uygulamayi tercih etmekteyiz. Berdat®
tarafindan 2006 yilinda uygulanip rapor edilen off-pump PVR, islemin kardiyopulmoner
bypass gerektirmemesi ve cerrahi travmaylr minimuma indirgemesi nedeniyle bu hasta
grubunda ilk segene8imiz olmaktadir. Son 5 yil igerisinde egzersiz intoleransi olan ve
ekokardiografide ileri PY saptanan 9 hastamiza off-pump PVR uyguladik.

Pulmoner Darhk: Tam diizeltme ameliyat: uygulanmis hastalarda pulmoner arter
dallarinda darlik, daha once yapilmis olan sant isleminin distorsiyonu, sag ventrikiil
¢ikim yoluna konulan yamanin basist sonucu ya da rezidiiel pulmoner darlik olarak
goriilebilir. Periferikpulmoner darlik balon dilatasyonu ya da stent takilmasi ile
diizeltilebilir, ancak balon anjioplasti uygulanmasina bagli anevrizma, stent migrasyonu,
stent trombusu gibi komplikasyonlar da goriilebilir. Sag ventrikiil biyikligi ve
fonksiyonlari, sag ventrikiil basinci ve pulmoner kan akimi dagiliminda dengesizlik gibi
pek ¢ok faktoére bagli olarak darligin transkateter yolla ya da cerrahi olarak tedavi
endikasyonu belirlenir.*°

Rezidiiel Ventrikiiler Septal Defekt: Rezidiiel VSD hastalarin % 5’inden daha
azinda goriiliir ve yeniden ameliyat ihtiyac1 fazla degildir. Nadiren bu defektler
intramiiraldir ve olusan kanallar sag ventrikiil serbest duvarinda, yamaya komsu

miyokardda yerlesimlidir. Sag ventrikiil ¢ikim yolunda kaslarin eksize edilmesi ile
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iligkili olarak kiiciik koronerlerin sag ventrikiile fistiilii de literatiirde bildirilmistir. Cok
az sayidaki hastada tamirden yillar sonra subaortik membrandz darlik rapor edilmistir.
Darligin ciddiyetine gore cerrahi eksizyon gerekebilir.>*

Trikiispit Yetmezligi: Hastalarin 6nemli bir kisminda sag ventrikiil volim
yiiklenmesi nedeniyle TY vardir ve zamanla kotiilesebilir. Sag ventrikiil basinci yiiksek
degilse fizik muayene ile duyulmasi zordur. Geg yasta tam diizeltme ameliyati olanlarda
uzun siireli yiiksek basinca maruz kalma sonucu miyokartta oldugu gibi, kapakta da
fibrozis geliserek TY goriilebilir ancak en sik sag ventrikiil dilatasyonuna baglh
fonksiyonel olarak goriiliir. Bakteriyel endokardit gecirme ya da primer tamir sirasinda
kapak hasarlanmas1 diger TY nedenleri arasindadir. Uzun siireli voliim yiikii varsa

cerrahi sirasinda trikiispit kapak replasmani ya da annuloplasti de gerekir.>*

2.7.10. Egzersiz Testlerinde Anormallik

Tam diizeltme ameliyatlarindan sonra hastalarin ¢ogunun egzersiz kapasiteleri
iyidir. Fakat yogun ve agir egzersizlerden sonra hastalarda énemli kardiyopulmoner
bozukluklar tanimlanmistir. Wessel ve Paul 87 ¢alismadan 3000’in iizerinde hastanin
verilerini toplamis; maksimum oksijen tiiketimini normalin % 81’1, ¢alisma kapasitesini
ise normalin % 85°i olarak bulmuslardir.”® Geg yasta ameliyat edilen ve uzun siireli
izlemi olanlarda bu oran daha diisiiktiir. Maksimum kalp hizlar1 normalin altindadir ve
egzersiz slireleri azalmistir. Hastalarin istirahat sirasinda kalp hizlari normal olsa da, bu
durum en azindan sinus nod disfonksiyonu oldugunu destekler.**>> Pulmoner arter
darligi, PY ya da sag ventrikiil disfonksiyonu gibi hemodinamik bozukluklar1 olanlarin
egzersiz kapasiteleri azalmistir ve egzersizle iligkili aritmiler daha siktir. Hastalarda
ayrica pulmoner arter yapisina ve dagilimina gore egzersiz sirasinda ventilasyon

anomalileri de olabilir.*°

2.7.11. Ventrikiil Fonksiyonlarimin Bozulmas

Tam diizeltme ameliyatindan sonra gelisen PY’nin sag ventrikiil fonksiyonlari
lizerine olumsuz etkisi oldugu ¢ok uzun yillardir bilinmektedir. Ozellikle sistolik
fonksiyon bozuklugu ve egzersiz intoleransi nedeniyle PVR yapilan hastalar vardir.
Daha erken yaglarda tam diizeltme ameliyat1 yapilmasi nedeniyle artan transaniiler yama

kullanma ihtiyaci, PY’nin siklig1 ve siddetinin artmasinayol agmaktadir. Ameliyat
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Oncesi normal olan sag ventrikiil volimii tamirden sonra artabilmekte, EF
azalabilmektedir. Uzun siireli izlemde sistolik fonksiyon bozuklugu gelismesinde PY
onemli bir faktordiir. Ancak cerrahi sirasinda yapilan kas rezeksiyonlar1 (6zellikle
parieto-parietal ve parieto-septal), ¢ikim yoluna ve VSD’ye konulan yama da erken
donemde sag ventrikiil dengesini bozmakta, infundibuler bolge kontrakte olamamakta,
sistolik fonksiyonlar etkilenmektedir. Ayrica cerrahi uygulamanin ge¢ yasta yapilmasi
nedeni ile yiliksek basinca daha fazla maruz kalan sag ventrikiil miyokardinda gelisen
fibrotik degisiklikler sag ventrikiil fonksiyonlarinin bozulmasina katkida bulunmaktadir.
Rezidiiel ¢ikim yolu darligi, intrakardiyak bir sant, persistan sag ventrikiil hipertrofisi,
daha oOnce yapilmig palyatif cerrahiye sekonder gelisen periferik pulmoner arter
distorsiyonu sag ventrikiil fonksiyonlarin1 bozarak daha erken bir reoperasyon
gereksinimine yol acar.>* Ameliyat sonrasi dénemde anormal sag ventrikiil fizyolojisi
ile iliskili olarak sag ventrikiil diyastol ve sistol sonu voliimleri artar, diyastolik
fonksiyonlar da sistolik fonksiyonlar gibi bozulur. Ge¢ donemde Onemli PY ve
diyastolik fonksiyon bozuklugu olan hastalarin biiyiik bir kisminda restriktif tipte sag
ventrikiiler diyastolik disfonksiyon vardir.”®®’

PY olan hastalarda Onemli sag ventrikiill fonksiyon bozuklugu oldugu
bilinmektedir, ancak sol ventrikiil fonksiyonlari ile ilgili daha az sayida yayin vardir.*?
TOF’ta pulmoner kan akimi azalmis oldugu i¢in sol ventrikiil boyutlar1 kii¢iik olabilir.
Sol ventrikiildeki bu hipoplazi cerrahiden sonraki uzun siireli prognoz ve yasam kalitesi
igin onemli bir prediktordiir. ilaveten ameliyat Oncesindeki hipoksemi, yiiksek
hematokrit diizeyi ve cerrahi diizeltme yasinin biiylik olmasi gec¢ sol ventrikiil
disfonksiyonu i¢in potansiyel risk faktorleridir.”® Housdorf ve arkadaglar1 cerrahi
sonras1 ge¢ donemde sol ventrikiil sistolik fonksiyonunun Onemli Sl¢lide ameliyat
oncesi hipokseminin, dolayisiyla pulmoner perfiizyonun derecesine bagimli oldugunu,
bu nedenle erken donemde yapilacak tam diizeltme ameliyatinin sol ventrikiil
miyokardinin maruz kalacagi hipoksemiyi azaltarak, ge¢c donemde daha 1yi sol ventrikiil
fonksiyonlarina olanak saglayacagmi ileri siirmiislerdir.”® Giiniimiizde sistol ve
diyastolde ventrikiiller arasindaki etkilesimin 6nemi {izerinde durulmaktadir. Perikard
ve ortak interventrikiiler septum nedeniyle sag ventrikiil ¢ap1 ve fonksiyonlarindaki
degisiklikler sol ventrikiil diyastolik performansini etkiler. Deneysel ¢alismalarda akut

sag ventrikiil basing ve voliim yiikiiniin sol ventrikiil basin¢-voliim egrisini yukarivesola
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kaydirdig1 gosterilmistir. Komplianstaki bu azalma septal hareketlerdeki degisikliklerle
iliskili bulunmustur.”*®® Son yillarda yapilan bir ¢alismada, ameliyat edilmis 21
hastanin sag ve sol ventrikiil fonksiyonlar1 10 yil ara ile degerlendirilmis, pulmoner
yetersizligin uzun donemde sag ve sol ventrikiil fonksiyon bozukluguna neden oldugu
gosterilmistir.”® Kondo ve arkadaslari sol ventrikiil fonksiyon bozuklugunun PY

nedeniyle sag ventrikiiliin genislemesi sonucunda gelistigini ileri siirmiislerdir.®?

2.7.12. Postoperatif Ventrikiil Fonksiyonlarinin Degerlendirilmesi

Ventrikiil sistolik fonksiyonlarmin degerlendirilmesinde iki boyutlu ve M-mod
ekokardiyografi, diyastolik fonksiyonlarin  degerlendirilmesinde ise Doppler
ekokardiyografi giivenilir, noninvaziv ve pratik yontemlerdir. Ancak sag ventrikiiliin
0zel geometrik yapisi ve kas kitlesi nedeniyle ekokardiyografi ile degerlendirilmesi hem
glictiir, hem de sonuglar1 giivenilir degildir. Ayrica ameliyat olmus hastalarda skar
dokusu ve buna bagl gogiis deformitesi nedeniyle iyi goriintli elde edebilmek giictiir.
Bu nedenle 06zellikle ameliyat sonrasi hastalarda sag ventrikiill fonksiyonlarinin
degerlendirilmesinde radioniiklid ventrikiilografi, manyetik rezonans goriintiileme
(MRI), ¢ boyutlu (3D) ekokardiyografi gibi farkli goriintilleme yontemleri
kullanilmaktadir.*® Radioniiklid ventrikiilografi sag ventrikiiliin diyastol ve sistol sonu
voliimlerinin ve EF’nin hesaplanmasi, pulmoner kapagin regiirjitan voliimiiniin
Ol¢iilmesinde kullanilan giivenilir, noninvaziv bir yontemdir. Tam diizeltme ameliyati
yapilmis TOF’lu hastalarin sag ventrikiil fonksiyonlarinin degerlendirilmesinde, PY nin
sag ventrikiil ve hatta sol ventrikiil fonksiyonlar: tizerine etkilerinin incelenmesinde pek
ok arastiric1 tarafindan kullanilmistir.®*®® Giiniimiizde kolay uygulanmasi, hizli ve
giivenilir olmas1 nedeniyle MRI, radioniiklid ventrikiilografiye tercih edilir olmustur.
MRI her iki ventrikiil diyastol ve sistol sonu voliimleri, EF ve miyokardiyal kitlenin
Olciilmesi, pulmoner akim voliimlerinin gosterilmesinde kullanilmaktadir. Ameliyat
edilmis TOF’lu hastalarin izlemi, PVR zamanina karar verilmesi, PVR sonrasi

%485 {J¢ boyutlu ve 4D ekokardiyografi

hastalarin izlenmesinde MRI onerilmektedir.
cihaz teknolojilerinin hizla gelismesi ile bu cihazlar ameliyat olmus hastalarin izleminde

yeni bir yontem olarak yerlerini alacaktir.
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2.7.13. Ekstrakorporeal Membran Oksijenasyonu (ECMO)

Ekstrakorporal membran oksijenasyonu (ECMO) maksimum tibbi tedaviye yanit
vermeyen solunum ve/veya kalp yetmezligi bulunan yenidogan, ¢ocuk ve eriskin
hastalarda kullanilan bir tedavi yontemidir. ECMO, cocuklarda ilk kez 1972 yilinda
biiyiik damar transpozisyonu nedeni ile yapilan Mustard operasyonu sonrast gelisen
kalp yetersizligi i¢in ve yenidoganlarda ilk kez 1975 yilinda mekonyum aspirasyonu
nedeni ile gelisen pndmoni ve pulmoner hipertansiyon (PH) i¢in Dr. Robert H. Bartlett
tarafindan  kullamlmistir.®*  ECMO, hastaligin  krittk doneminde yasamsal
fonksiyonlarin devam ettirilemedigi durumda, uygun endikasyonlar altinda uygulanan
ve hastayr hayatta tutmayr saglayan bir tedavi yontemidir. Veno-arteriyel (VA) ve
venovendz (VV) olmak iizere 2 uygulama yontemi ile yapilmaktadir. Hastadan gelen
sistemik vendz kanin viicut disarisina alinarak yapay bir akciger olan oksijenator
vasitasi ile kandan karbondioksitin (CO2) uzaklastirilmasi ve oksijenin (O2) verilmesi,
yine yapay bir kalp gdrevi géren pompa yolu ile de kanin viicuda gonderilmesi prensibi
ile caligir. Kalp ve akciger yetmezligi durumlarinda veno-arteriyal, sadece akciger
yetmezligi durumunda vend-vendz yontemi uygulanir. Yenidogan, cocuk ve eriskin
hastalarda kullanim alanlar1 vardir. Kardiyak veya non-kardiyak sebeplerle uygulanir.
ECMO iilkemizde daha siklikla kardiyotomi sonrasi gelisen akut kalp yetersizligi i¢in
kullanilmaktadir. Pediyatrik ECMO uygulamas1 mekonyum aspirasyonu sonrasi gelisen
pnomoni ve PH sebebi ile pediyatrik kullanima girmis, ardindan konjenital diyafram
hernisi onarim1 6ncesi ve sonrasi destek i¢in biiyiik bir basari ile kullanilmistir. Bunu
takiben postkardiyotomi de dahil olmak iizere kullanim alanlar1 genislemis ve
giinimiizde daha yeni endikasyonlarla genis bir hasta kitlesinde uygulanir hale
gelmistir.92

Ameliyat sonrast ECMO kullanimini  gerektiren genel endikasyonlar;
kardiyopulmoner bypastan (KPB) ayrilmada giicliik veya ayrilamama, ameliyat sonrasi
diisiik kardiyak output sendromu, izole sag veya sol ventrikiil yetmezligi, agir pulmoner

hipertansiyon, malign karakterli aritmiler, olarak sayilabilir.
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3. MATERYAL ve METOD

Cukurova Universitesi Balcali Hastanesinde, ekibimizce 2016-2020 tarihleri
arasinda transaniiler yama yontemi ile total korreksiyon ameliyati yapilan tiim Fallot
tetralojili hastalar retrospektif olarak degerlendirmeye alindi. Hastanemize bagvuran
tiim olgular Pediatrik kardiyoloji bolimii tarafindan incelendi ve Fallot tetralojisi tanisi
icin, 4 temel klasik bulgunun (ventrikiiler septal defekt, pulmoner outflow darlig1, sag
ventrikiil hipertrofisi ve aortanin dextropozisyonu) varligi arandi. Bu bulgular
ekokardiyografik ve anjiografik olarak ayr1 ayr1 degerlendirmeye alindu.

Hastalarin dosyalarindan ekokardiyografi, anjiyografi, anestezi-cerrahi bilgileri,
yogun bakim takip formlari, hastane ¢ikis epikrizleri incelenerek elde edilen veriler
degerlendirildi. Ameliyat esnasindaki ameliyat tipi, kros klemp siiresi ve pompa siiresi
incelendi. Ameliyat sonrast yogun bakima alinan hastalarin ameliyat sonrasi yogun
bakim bilgileri, entiibasyon siireleri, postop 24 saatlik toplam drenaj miktari, yogun
bakim ve servis kalis stireleri, gelisen komplikasyonlar ve taburculuk sekilleri de dosya
ve takip formlarindan kaydedildi.

Cukurova Universitesi Balcali Hastanesinde, ekibimizce 2016-2020 tarihleri
arasinda 231 fallot teralojili hasta opere edildi. Mcgoon orani1 1.6’nin altinda olan ve
tiim diizeltme uygun olmayan 23 hastaya shunt uygulandi. Tiim diizeltmeye uygun 208
hastaya total korreksiyon uygulandi. Tim diizeltme uygulanan 208 fallot tetralojili
hastalardan 69 hastaya pulmoner kapak koruyucu tiim diizeltme uygulandi. 4 hastaya
pulmoner homogreft ile tiim diizeltme uygulandi.135 hastaya transaniiler yama yontemi
ile tiim diizeltme uygulandi.

135 hastanin tiimii Cukurova {iniversitesi Balcali Hastanesi Pediatrik Kardiyoloji
boliimiince degerlendirildi. Hastalarin tiimiine ekokardiografi uygulandi. Bunun yaninda
hastalarin tlimiine ek olarak Anjiokardiografik degerlendirme yapildi. 13 hastanin dis
merkezde yapilan anjiokardiyografileri isleme alindi. Hastalarin timi Cukurova
tiniversitesi pediatrik kardiyoloji ve ¢ocuk kalp damar cerrahi konseyine ¢ikarilarak
ameliyat ihtiyact degerlendirildi. Tiim diizeltme karar1 alinan hastalar aragtirma
kapsamimiza dahil edildi.

Cerrahi tedavi endikasyonu ve sekli, anjiokardiografik ve ekokardiografik

degerlere dayanilarak hesaplanan McGoon orani, nakata endeksi pulmoner anulus ve
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kapak yapis1 dogrultusunda secildi.

Transaniiler yama yontemi ile sag ventrikiil ¢ikim yolu rekonstriiksiyonu
uygulanan hastalarin McGoon orani 1,44 ve 3,10 arasinda degismekle birlikte ortalama
2.13 olarak bulundu. Nakata endeksi 130-458 arasinda degismekle birlikte ortalama 302
bulundu.

RVOT rekonstriiksiyonunun operasyon teknigi se¢ciminde, preoperatif olarak elde
edilen anjiokardiografik ve ckokardiografik bilgilerle, operasyon esnasinda pulmoner
kapak yapisi, pulmoner anulus capinin yasa gore hegar bujilerle degerlendirilmesi
sonucunda karar verildi. Olgiimlerle anulusu dar ve hipolazik olan kapak yapis1 uygun
olmayan hastalara transanuler yama endikasyonu kondu.

Hastalarin 135’ine (%64,9) transaniiler perikard yama, 69’una (%33,1) pulmoner
kapak koruyucu cerrahi ve 4’iine (%2) kondiiit uygulandi. Infundibuler kas-band
rezeksiyonu ve VSD’nin kapatilmasi tiim olgularda transpulmoner yaklagimla

uygulandi.

3.1. Hastalarin Hazirlanmasi ve Anestezi Protokolii:

Tiim hastalara antibiyotik profilaksisi i¢in cerrahi insizyon oncesi 30-35mg/kg
sefazolin sodyum intraven6z (IV) yoldan yapildi. Hastalar operasyon odasina alindi.
Operasyona alian olgularda klinigimizin anestezi protokolil olarak hastalarin tiimii, 5
kanalli EKG, nabi1z oksimetresi ve invazif kan basinci Ol¢iimii ile monitorize edildi.
[nvaziv kan basinci monitdrizasyonu igin genellikle radial arter, santral ven
kateterizasyonu i¢in ise sag internal juguler ven kullanildi. Ameliyat sirasinda viicut
1s1s1 takibi 6zofarengeal termometre probu araciligiyla yapildi.

Anestezi indiiksiyonunda hastalara ketamin 2mg/kg i.v. verildi. Entiibasyondan
once yeterli kas gevsekligini saglamak amaciyla 0,1 mg/kg vekiironyum i.v kullanildi.
Entiibasyonu takiben, anestezinin devamu i¢in fentanyl 10 pg / kg / saat ve % 50 oksijen
/ hava karigimi i¢inde sevofloranl MAC (minimum alveoler konsantrasyon) kullanildi.
Ameliyat boyunca olgular basing kontrollii olarak tidal volim 6-8 ml / kg. ve
inspirasyon ekspirasyon orani %2 olacak sekilde PEEP uygulanmadan ventile edildi.

Solunum sayist end-tidal CO, degeri 30-40 mmHg olacak sekilde ayarlandi.

42



3.2. Cerrahi Prosediir

Premedikasyonu takiben invaziv arterial kateterizasyon, invaziv santral venoz
kateterizasyonu ile monitorizasyon ve genel anestezi altinda median sternotomiile
mediastene girildi. Daha 6nceden yapilmis olan aorto pulmoner santlar, kardiopulmoner
by-pasin erken donemlerinde sistemik dolasimdan pulmoner dolasima gelecek akima
baglh olarak gelisebilecek olan ventrikiiler distansiyondan korunmak amaciyla kolayca
kapatilabilecek sekilde doniilerek hazirlandi. Ardindan sag ventrikiil ¢ikim yolunda
otojen perikard yama kullanilacak olan hastalarda perikard ¢ikarilarak 10 dakika
%0,6’lik glutaraldehit ile muamele edildi.

Kalp eksplore edilerek vendz veya arterial ek anomali olup olmadigi arastirildi.
Daha sonra hasta 3 mg/kg’dan heparinize edildi. Standard aortik ve bikaval kaniilasyon
yapildi. Parsiyel bypassa girilerek hasta sogutulmaya baslandi. Bu esnada aorto
pulmoner sant ve varsa PDA ligature edildi. Hasta 30°C’ye sogutuldu. Kros klemp
konarak total by-passa girildi. Aort kokiinden 10 ml/kg kan kardiopleji soliisyonu ile
kardiak arrest saglandi. (Kardiopleji her 20 dakikada 5 mil/kg’dan olmak iizere
tekrarlandi). Kardiak arresti takiben Once sag atriotomi yapildi. Vent kaniilii foromen
ovale acilarak sol atriuma yerlestirildi Sag ventrikiil ¢ikimini c¢aprazlayan koroner
anomali yoksa vertikal insizyonla, varsa koroner artere paralel olarak ventrikiilotomi
yapildi. Septoparietal bandlar ve VSD eksplore edildi. VSD otojen veya xenogreft
pericardiyal yama ile kontinii siitiir teknigi ile kapatildi. Septal ve parietal band
rezeksiyonunu takiben Hegar bujileri ile ana pulmoner arter ve dallarinin gaplari
ol¢iildi.

RVOT rekonstriikksiyonu pulmoner anulusu az gelismis olgulara (n:135)
transaniiler yama uygulandi. Periferik pulmoner darligi olan hastalarda yama, darlik
distaline kadar anatomiye uygun olacak sekilde tek tarafli veya T seklinde her iki
pulmoner arteri genisletecek sekilde yerlestirildi. Yapilan basing O6lgiimlerinde tiim
hastalarda RV/LV yaklasik 0,5 oraninda tutulmaya calisildi.

Hasta 1sitilirken var olan ek kardiak anomaliler onarildi. Sol atrial ve aortik
kaniilden hava g¢ikarilmasmi takiben klemp kaldinlarak parsiyel by-pass’a gecildi.
Spontan olarak defibrile olmayan vakalar 1 Joule /kg ile eletriksel olarak defibrile
edildi. Yeterli pompa destegini takiben ekstrakorporeal dolasimdan ¢ikildi.

Transaniiler yama yontemi ile sag ventrikiil ¢ikim yolu rekonstriiksiyonu yapilan
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135 Fallot Tetralojili hastanin operasyon yasi, cinsiyeti, McGoon endeksi, Nakata
endeksi, preoperatif hematokrit diizeyleri, ek anomali varligi, total kardiyopulmoner
bypass siireleri, kros klemp siireleri, cerrahi yontemi (monocusp yama), postoperatif
extlibasyon siireleri, postoperatif 24 saatlik drenaj miktarlari, yogun bakim yatis
stireleri, postoperatif mortalite, morbidite, reoperasyon ihtiyaci, postop ecmo gerekliligi

ve postop servis yatis siireleri agisindan retrospektif olarak aragtirildu.

3.3. istatistiksel Analiz

Kategorik dl¢iimler say1 ve yiizde olarak, sayisal dlgiimlerse ortalama ve standart
sapma (gerekli yerlerde ortanca ve minimum - maksimum) olarak 6zetlendi. Kategorik
Olclimlerin gruplar arasinda karsilastirilmasinda Ki Kare test istatistigi kullanildi.
Gruplar arasinda sayisal Ol¢iimlerin karsilagtirilmasinda varsayimlarin saglanmasi
durumunda Bagimsiz gruplarda T testi, varsayimlarin saglanmamasi durumunda ise
Mann Whitney U testi kullanildi. Verilerin istatistiksel analizinde IBM SPSS Statistics
Versiyon 20.0 paket programi kullanildi. Tiim testlerde istatistiksel dnem diizeyi 0.05

olarak alindi.
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4. BULGULAR

Tablo 1. Fallot tetralojisinde operasyon tiplerinin dagilhim

Cerrahi tipi N %
Transaniiler yama 135 64,9
Transaniiler yama kullanilmayan 69 33,1
Kondiiit 4 2
TOPLAM 208 100

TOF operasyonu olan 208 hastanin 69 tanesine pulmoner kapak koruyucu cerrahi,

135 tanesine transaniiler yama, 4 tanesine de kondiiit uygulanmustir.

Tablo 2. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilmis Fallot tetralojisine eslik eden

kardiak anomaliler

EK PATOLOJI HASTA

(%)

SAYISI

YOK 61 %45,2
SAG ARKUS AORTA 21 %15,6
ASD 13 %9,64
PFO 11 %8,1
APCA 10 %7,4
MAPCA 5 %3,7
PDA 3 %2,2
PEO+APCA 2 %1,5
PAPVDA 1 %0,74
ASD+APCA 1 %0,74
SAG ARKUS AORTA+PFO 1 %0,74
ASD+PDA 1 %0,74
ASD+MAPCA 1 %0,74
ASD+PSSVC 1 %0,74
KORONER ARTER ANOMALISI 1 %0,74
PULMONER ATREZI 1 %0,74
SOL PA ILE ANA PA BAGLANTI YOKLUGU 1 %0,74
TOPLAM 135 %100

Hastalarin tan1 aninda yapilan Ekokardiyografi ve Anjiografilerinde 21 hastada
(%15,6) Sag arkus aorta, 13 hastada (%9,64) ASD,11 hastada(%8,1) patent foramen
ovale(PFO), 10 hastada (%7,4) APCA, 5 hastada(%3,7) MAPCA, 3 hastada (%2,2)
PDA, 2 hastada (%1,5) PFO+APCA, bir hastafa PAPVDA, bir hastada ASD+APCA
birlikteligi, bir hastada Sag Arkus Aorta+PFO birlikteligi, bir hastada ASD+PDA
birlkteligi, bir hastada ASD+MAPCA birlikteligi, bir hastada ASD+PSSVC birlikteligi,

bir hastada Koroner Arter Anomalisi, bir hastada Pulmoner Atrezi, bir hastada ise sol

pulmoner arter ile ana pulmoner arter baglant1 yoklugu saptandi.
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Tablo 3. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilmus Fallot tetralojisine eslik eden

sendromlar
SENDROMLAR N %
Yok 127 94,08
Down sendromu 6 4,44
Kistik fibrozis 1 0,74
Di George sendromu 1 0,74
TOPLAM 135 100

Transaniiler yama yapilan 135 hastanin 6’sinda Down sendromu, bir hastada

Kistik fibrozis, bir hastada da Di George sendromu oldugu goriildii.

Tablo 4. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilmus Fallot tetralojisinde cinsiyet-

mortalite iliskisi

CINSIYET Sag Exitus Toplam

n (%) n (%) n (%) P
KIZ 64 87.7 9 123 73 54.1 0990
ERKEK 54 87.1 8 12.9 62 45.9 :
Toplam 118 87.4 17 126 135 100

Transaniiler yama yapilan 135 hastanin 73’1 kiz, 62’si erkek olmakla birlikte
kizlarin mortalite oran1 %12,3 erkeklerin mortalite oran1 %12,9’dur. Transaniiler yama
yapilan hastalarda cinsiyetin istatistiksel olarak mortalite iizerinde anlamli bir etkisi

goriilmemistir (p>0,999).

Tablo 5. Transaniiler yama yapilan hastalarin preoperatif, peroperatif ve postoperatif Baz
ozelliklerin dagilimi ve bu 6zelliklerin mortalite ile iliskisi

GRUP
TRANSANULER YAMA YAPILAN
SAG EXITUS P degeri
ortalamazss ortalamaxzss
medyan (min -max) medyan(min-max)
Yas(ay) 31,102+29,1774 28,588+27,2811 0.495
18(4-156) 14(6-96) '
PRE-OP ) 45,501£7,7546 52,541+10,9866 0.007
HEMATOKRIT 43,850(32,8-67,7) 52(40,3-80,5) '
McGOON 2,1360+0,35090 2,1606+0,36632 0.770
ENDEKSI 2,1(1,44-3,10) 2,1(1,56-2,90) ’
NAKATA ENDEKSI 298,949+84,5369 323,412+76,5572 0235
(mm2/m2) 300(130-458) 327(168-442) '
KPB SURESI (DK) 85,480+36,4084 135,158+60,4927 <0.001
75(40-210) 115(70-290) '
KROSS KLEMP 54,798+22,0306 66,471+35,5653 0124
SURESI (DK) 50(12-145) 55(35-185) '
DRENAJ MIKTARI 55,169+49,4799 105,882+57,3431 <0.001
(24 SAAT) 40(0-400) 100(20-220) '
YOGUN BAKIM 6,492+4,2482 10,353+10,0371 0.136
YATIS SURESI (GUN) 6(1-27) 8(1-38) :
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Transaniiler yama yapilan hastalarda yasin istatistiksel olarak mortalite iizerinde
anlamli bir etkisi gériilmemistir (p=0,495).

Transaniiler yama yapilan hastalarda Pre-op Hematokrit degerinin istatistiksel
olarak post-op mortalite lizerinde anlamli etkisi oldugu goriilmiistiir (p=0,07).

Transaniiler yama yapilan hastalarda Pre-op hesaplanan McGoon Endeksi
istatistiksel olarak post-op mortalite {izerinde anlamli bir etkisi goriilmemistir
(p=0,770).

Transaniiler yama yapilan hastalarda Pre-op hesaplanan Nakata Endeksi
istatistiksel olarak post-op mortalite {izerinde anlamli bir etkisi goriilmemistir
(p=0,235).

Transaniiler yama yapilan hastalarda Kardiyopulmoner Bypass Siiresinin
istatistiksel olarak mortalite tizerinde anlamli bir etkisi oldugu goriilmiistiir (p<0,001).

Transaniiler yama yapilan hastalarda Kros Klemp Siiresinin istatistiksel olarak
mortalite lizerinde anlamli bir etkisi goriillmemistir (p=0,124).

Transaniiler yama yapilan hastalarda Drenaj Miktarimin istatistiksel olarak
mortalite tizerinde anlamli bir etkisi oldugu gériilmistiir (p<0,001).

Transaniiler yama yapilan hastalarda Yogun Bakim Yatis Siiresinin istatistiksel
olarak mortalite lizerinde anlaml1 bir etkisi goriillmemistir (p=0,135).

Transaniiler yama yapilan hastalarda sag olanlarin ortalama extiibasyon siiresi
25,333+35,9638 saat olup min 4 max 202 saattir. Medyan1 12°dir.

Transaniiler yama yapilan hastalarda sag olanlarin post-op ortalama servis yatis
siiresi 5,03444,4192 giin olup min 1 max 30 giindiir. Medyani 4’djir.

Transaniiler yama yapilan hastalarda ex olanlarin extiibasyon siiresi ve post-op

servis yatis siiresi hesaplanamamugtir.

Tablo 6. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilms Fallot tetralojisinde preoperatif
hematokrit seviyesinin-mortalite ile iliskisi

Pre-op Sag Exitus Toplam p
hematokrit n (%) n (%) n (%)

40 ve altt 30 100 0 0 30 22.2 <0,001
40.01-47 48 88.9 6 11.1 54 40

47 usti 40 78.4 11 21.6 51 37.8

Toplam 118 87.4 17 12.6 135 100

Transaniiler yama yapilan grupta Pre-op hematokrit seviyesi ylikseldik¢e mortalite

orani artmaktadir. Pre-op hematokrit seviyesi istatistiksel olarak mortalite iizerine
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anlamli etkisi oldugu goriilmiistiir (p<0,05).

Tablo 7. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilms Fallot tetralojisinde monocusp yama
kullaniminin-mortalite ile iliskisi

Monocusp Sag Exitus Toplam

Yama n (%) n (%) n (%) P
Var 18 100 0 0 18 13.3 0127
Yok 100 85.5 17 145 117 86.7 '
Toplam 118 87.4 17 12.6 135 100

Transaniiler yama yapilan 135 hastanin 18 ine monocusp yama uygulanmistir.
Monocusp yama yapilan hastalarda mortalite goriilmemistir. Transaniiler yama yapilan
hastalarda monocusp yama kullanimu istatistiksel olarak mortalite iizerinde anlamli bir

etkisi gériilmemistir (p=0,127).

Tablo 8. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilmis Fallot tetralojisinde ECMO
kullaniminin-mortalite ile iliskisi

Post-op Sag Exitus Toplam
ECMO n (%) n (%) n (%) P
Var 7 39.9 11 61.1 18 133
Yok 111 94.9 6 5.1 117 86.7 <0,001
Toplam 118 87.4 17 12.6 135 100

Transaniiler yama yapilan 135 hastanin 18 ine(%13,3) santral ECMO
kurulmustur. Post op ECMO kurulan hastalarin mortalite orani istatistiksel olarak

anlamlr yiiksektir (p<0,001). Klinik olarak anlamli degildir.

Tablo 9. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilmis Fallot tetralojisinde AV Tam Blok
ile mortalite iliskisi

Post-op Sag Exitus Toplam

AV Tam blok n (%) n (%) n (%) P
Var 0 0 2 100 2 15 0015
Yok 118 88.7 15 11.3 133 98.5 '
Toplam 118 87.4 17 12.6 135 100

Post-op AV tam blok istatistiksel olarak mortalite tizerinde anlamli fark

olusturdugu gorilmiistiir.
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Tablo 10. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilmus Fallot tetralojisinde revizyon-
mortalite iliskisi

Revizyon Sag Exitus Toplam 0
n (%) n (%) n (%)

Var 4 57.1 3 42.9 7 5.2 0.043

Yok 114 89.1 14 10.9 128 94.8 '

Toplam 118 87.4 17 12.6 135 100

Post-op revizyon varligi istatistiksel olarak mortalite iizerinde anlaml fark

olusturdugu gorilmiistiir (p=0,043).

Tablo 11. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilmus Fallot tetralojisinde postoperatif
komplikasyonlar

KOMPLIKASYON N %
Yok 108 80
Kanama 9 6,68
Plevral effiizyon 5 3,7
Akut bobrek yetmezligi 5 3,7
Perikard effiizyonu 2 1,48
Komplet AV blok 2 1,48
Protamin alerjisi 1 0,74
Konviilziyon 1 0,74
Gis kanama 1 0,74
Pnomotoraks 1 0,74
TOPLAM 135 100

Tablo 12. Transaniiler yama yontemi ile tiim diizeltme yapilms Fallot tetralojisinde reoperasyon
nedenleri

REOPERASYON N %
Yok 128 94,82
Rezidii VSD 3 2,22
RVOT revizyonu 1 0,74
Rezidii VSD+RVOT revizyonu 1 0,74
3mm delikli VSD 1 0,74
VSD nin yeniden agilmasi 1 0,74
TOPLAM 135 100
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5. TARTISMA

Fallot Tetralojisi tim dogumsal kalp hastaliklarinin %3,5-9,0’unu olusturur ve
siyanotik konjenital kalp anomalilerden en sik goriilenidir. Siyanotik dogumsal
anomaliler i¢inde tedavisinin kesin olarak cerrahi oldugu bilinmekle birlikte cerrahi tiim
diizeltmenin zamanlamasi ve sekli konusunda tartigmalar devam etmektedir.

[Ik kez Danimarkali anatomist Niels Stensen 1672 yilinda bu malformasyonun
anatomik tarifini yapmuis, 1888 tarihinde Etienne Fallot tarafindan anatomik ve patolojik
Ozellikleri ile birlikte tanimlanmistir. 1945 tarihinde Blalock ve Taussig subklavian
arteri pulmoner artere anastomoze ederek ilk basarili palyatif cerrahi girigimi
uygulamuslardir.”®

Lillehei ve arkadaslar1 g¢apraz dolasim uygulayarak ilk basarili diizeltmeyi
yapmuslardir.’  Kirklin ve arkadaslart ekstrakorporeal dolasimi  kullanarak
gerceklestirdikleri tarn diizeltme ameliyatini bildirmislerdir.®

Opere edilmeyen hastalarin dogal seyri ve yiiksek mortalitesi nedeni ile onceleri
shunt sonrasinda tarn diizeltme operasyonlan uygulanmistir. Palyatif operasyonlar
sonrast artan tecrilbe ile birlikte operasyonlarin ¢ogunun infantil dénemde bile
yapilabilmesini saglamistir.

TOF kardiovaskiiler cerrahi tarihinin erken donemlerinde tamirine baslanan
konjenital kalp hastaligidir. Ulkemizde 1963 yilindan beri, hastanemizde ise yaklasik 25
yildir FT’li hastalara tiim diizeltme ameliyatlar1 yapilmaktadir. Orijinal cerrahi tamir
ventrikiiler septal defektin sag ventrikiilotomi yoluyla kapatilmasi, sag ventrikiil ¢ikim
yolunun (RVOT) transaniiler yama ile genigletilmesidir.66 Gelisen cerrahi teknikler

67,68

VSD’nin transatrial yolla kapatilmast ve RVOT rezeksiyonu, transatrial-

transpulmoner tamir ve pulmoner arterin yama®®"

ile genisletilmesidir. Bunlardan en
cok gecerlilik kazanani, biiylik kesi ventrikiilotomiden uzak durulmasi ve pulmoner
kapagin korunmasidir.

Kirklin ve arkadaslarinin tanmimladigi Z degeri ve Nakata’nin ortaya koydugu
pulmoner indeks uygulanmaya baslamasi ile birlikte yapilan preoperatif ve peroperatif
degerlendirmeler mortalite ve morbiditede dnemli derecede azalma, erken primer tamir

ve tamir zamanini degerlendirmede 6nemli katki saglamistir.

Su an giincel olan TOF tamirini infant donemde yapmaktir. Tecriibelere gore
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yiiksek oranda Transaniiler yama kullanimi ile birlikte neonatal ve infant donemde
yapilan cerrahiden cok iyi sonuclar alinmaktadir.”"" Sonugta olusan serbest pulmoner
yetmezligini iyi tolere edildigi disinilmiis ve uzun doénem takipleride bunu
desteklemistir.34’43’76

Buna karsin bazi c¢aligmalar Transaniiler yama yapilan hastalarda serbest
pulmoner yetmezligin iyi tolere edilemedigini gostermistir; bunlarda uzun donem

8081 aritmi ve ani

takiplerinde sag ventrikiil disfonksiyonu,”” " diisiik fonksiyonel statii,
6lim**®? bildirilmistir.

Bacha ve arkadaslar’® infant doneminde Boston Children Hospital’de TOF nedeni
ileopere edilen 45 hastanin uzun donem sonuglarint New York Heart Association
(NYHA) fonksiyonel statiisiine gore degerlendirmisler, sonucglar1 basarili bulmuslar,
fonksiyonel statiisii agisindan kapak koruyucu cerrahi yapilanlarda ve Trananiiler yama
yapilanlarda arasinda istatiksel olarak anlamli bir fark bulunmamustir.

James Kirklin ve arkadaslar,®® tam diizeltme uyguladiklar1 814 TOF’lu olguyu
retrospektifolarak incelemislerdir. Bu olgularin yaslan 2 ay ile 57 yas arasinda
degismekteydi. 255 hastaya transaniiler yama, 538 vakaya RVOT’a yama+-pulmoner
valvotomi, 21 vakaya kapakli kondiiit uygulanarak sag ventrikiil ile pulmoner arter
arasindaki akim rahatlatilmistir. Yapilan degerlendirmede transaniiler yama uygulanan
grupta mortalite %4 iken, diger grupta %1,4 olarak saptamislardir. Yirmi yillik
deneyimlerinin sonucu olarak pulmoner arter anulusunun korunmasinin gerek erken
donem, gerekse ge¢c donemde gelisebilecek sag ventrikiil disfonksiyon problemleri ve
pulmoner yetmezlik sebebi ile transaniiler yamanin sadece tamir sonrasi tahmin edilen
RV/LV basing oranmin 0.65’in iizerinde olan vakalarda uygulanmasi gerektigini
vurgulamiglardir.

Caligmamizda 2016-2020 yillar1 aras1 tam diizeltme uyguladigimiz 208 TOF’lu
cocuk olgudan 135 hastaya transaniiler yama, 69 hastaya pulmoner kapak koruyucu
cerrahi ve 4 hastaya da kondiiit uyguladik. Caligmamizda transaniiler yama yapilan
grupta mortalite %12,6 olarak bulundu.

Karl ve arkadaslar1™ 1980-1991 arasinda 366 TOF’lu hastay: opere ediyor.
Transatrial ve transpulmoner yaklasimla opere edilen hastalarda hastane mortalitesi
%0,5 olarak rapor edilmis. Infant 6-8 aylik olana kadar ameliyati erteliyorlar. Bu

hastalarin % 37 sine palyatif sant uygulanmis. Bizim serimizde opere edilen Transaniiler

51



yama uygulanan135 TOF’lu hastanin yas ortalamasi 30,7 ay, en kiiciigii 4 aylik idi.
Cerrahi deneyimimiz arttik¢a yas grubunun daha infantil gruba dogru ¢ekilebileceginin
kanaatindeyiz.

Fallot tetralojisi ile birlikte ek major kardiyak anomaliler nadir izlenmektedir.
Patent duktus arteriozus (PDA), ek ventrikiiler septal defekt en sik eslik eden
anomalilerdir. Infantlarda patent foramen ovale (PFO) siklikla anomaliye eslik eder.
Gergek bir atrial septal defekt (ASD) ise olgularin %10’unda bulunmaktadir. Fallot
tetralojisi ve atrioventrikuler septal defekt (AVSD) birlikteligi genellikle Down
sendromlu olgularda goriilmektedir.”® Sheikh ve arkadaslarnin yaptigi calismada
haziran 2006-kasim 2012 yillar1 arasinda 576 Fallot tetralojili hastay1 degerlendirmisler,
31 hastada (%S5,4) muskiiler VSD, 31 hastada (%5,4) PDA, 4 hastada (%0,7) ASD
saptamiglardir (93).Bizim c¢aligmamizda transaniiler yama uygulanan 21 hastada
(%]15,6) Sag arkus aorta, 13 hastada (%9,64) ASD, 11 hastada (%8,1) patent foramen
ovale (PFO), 10 hastada (%7,4) APCA, 5 hastada(%3,7) MAPCA, 3 hastada (%2,2)
PDA, 2 hastada (%1,5) PFO+APCA, bir hastafa PAPVDA, bir hastada ASD+APCA
birlikteligi, bir hastada Sag Arkus Aorta+PFO birlikteligi, bir hastada ASD+PDA
birlikteligi, bir hastada ASD+MAPCA birlikteligi, bir hastada ASD+PSSVC birlikteligi,
bir hastada Koroner Arter Anomalisi, bir hastada Pulmoner Atrezi, bir hastada ise sol
pulmoner arter ile ana pulmoner arter baglanti yoklugu saptandi. En sik eslik eden
anomali sag arkus aorta olmakla birlikte literatiirle uyumlu olarak yaklasik %10
oraninda ASD saptanmuistir.

Servet Ergiin ve arkadaglar1 TOF nedeniyle opere edilen 170 olguluk serilerinde
29 hastada non kardiyak anomali tespit etmislerdir. Bunlardan 13 hastada(%7,6) Down
sendromu, 6 hastada(%3,5) Di George sendromu ve 10 hastada digerleri olarak
gruplamiglardir.(87) Bizim g¢alismamizda 135 hastadan 8’inde non kardiyak anomali
tespit edilmis olup bunlarin 6’sinda (%4,44) down sendromu, 1 hastada(%0,74) Di
George sendromu ve 1 hastada(%0,74) da kistik fibrozis saptanmistir.Down sendromlu
hastalarin 4’1 postoperatif ex olmus olup uzun siire ventilasyonda kalmalar1 dikkatimizi
cekmistir. D1 George sendromu post-op 6 giin taburcu edildi. Kistik fibrozis hastas1 post
op 7. Saatte exitus kabul edild1.

Diinyanin en biiylik TOF operasyonu serilerinden birisine sahip olan Dr. Aydin

Aytag’a gore McGoon orani 2 veya ilizerinde olan tiim hastalar 6 ayliktan itibaren
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primer diizeltme ameliyatina almabilir. Dort ayliktan kiigiik olup ta acil ameliyat
gerekenlerde sant ameliyati tercih edilmelidir. 4-6 ay arasi olanlarda ise sant veya
primer diizeltme operasyonunun hangisinin yapilacagina ise hastanin kilosu ve Mc
Goon oranina bakarak karar verilmelidir.>* Bizim caligmamizda Transaniiler yama
yontemi ile sag ventrikiil ¢ikim yolu rekonstriikksiyonu uygulanan hastalarin Mcgoon
orant 1,44 ve 3,10 arasinda degigsmekle birlikte ortalama 2,13 bulunmustur.
Calismamizda McGoon endeksi ile mortalite arasinda literatiirlerin aksine iliski
bulunamadi. Bunun sebebi ise ciddi MAPCA varligi, Down gibi ek sendromik
hastaliklarin eglik etmesi, AV tam blok gibi ritim problemlerin olusu oldugu saptandi.
Calismamiza alinan en diisik mcgoon oranmi 1,44 olup post-op taburcu edilmistir.
Ayrica, sant uygulanmasinin anulusun genislemesinden ziyade distal pulmoner
arterlerin genislemesine neden olacagindan anulusu dar olgularda transanular yama
kullanilarak erken donem tamirin tercih edilmesi gerektigini diisiiniiyoruz.

Khosrow Hashemzadeh ve arkadaslarinin TOF nedeniyle opere ettikleri 101
olguluk serilerinde hematokrit seviyesi 50 ve iistii olan 36 hastadan birini kaybetmisler.
Preoperatif Olglimler arasindan hematokrit yiiksekligi ile mortalite arasinda anlamli
iligki bulamamuslardir.

Bizim galigmamizda transaniiler yama yapilanlarda pre-op hematokrit seviyesi 40
ve alt1 olan 30 hastada mortalitemiz olmadi. Pre-op hematokrit seviyesi 40 {istii ve 47
arasinda olan 54 hastadan 6’s1 (%11,1) ex olmustur. Pre-op hematokrit seviyesi 47 {istii
olan 51 hastanin 11’1 (%21,6) ex olmustur. Calismamizda pre-op hematokrit seviyesi ile
post-op mortalite arasinda anlamli iliski bulunmustur. Hematokrit seviyesi arttikca
mortalitenin arttig1 gorilmuistiir.

Heinisch Paul P. ve arkadaslarinin TOF nedeniyle opere ettikleri 25 olguluk
serilerinde Nakata endeksini ortalama 163.6+70.5 (66-321), KPB siiresini 93.0+22(35-
140) ve kros klemp siiresini 56.0+15 (21-93) hesaplamiglardir. Bizim ¢alismamizda ise
Nakata endeksi yasayan hastalarda 298,94+84,5 (130-458) bulunurken ex olan hastalarda
323,4+76,5 (168-442) bulunmustur. Nakata endeksi diistiikce mortalitenin arttig1 herkes
tarafindan bilinse de c¢alismamiz bunu desteklememektedir: Bunun sebebi de ciddi
MAPCA varligi, Down gibi ek sendromik hastaliklarin eslik etmesi, AV tam blok gibi
ritim problemlerin olusu, diisiik kilo oldugu saptandi.

KPB siiresi transaniiler yama yapilan yasayan hastalarda 85,4+36,4 (40-210)
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bulunurken ex olanlarda 135,1+60,4 (70-290) bulunmustur. Istatistiksel olarak mortalite
tizerinde anlamli etkisi oldugu gorilmistir. Kros klemp siiresi ise yasayanlarda
135,1+60,4 (70-290) bulunurken, ex olanlarda 66,4+35,5 (35-185) bulunmus olup
istatistiksel olarak anlamli olmadig1 goriilmiistiir.

Gatzoulis ve arkadaslan® Transaniiler yama kullanimi sonrasi olusan serbest
pulmoner yetmezligin geg takip sonuglarinda ventrikiiler tasikardi ve ani oliimle iliskili
oldugunu bildirmislerdir.

Great Ormond Street grubu’’ Transaniiler yamanin serbest pulmoner yetersizlige,
serbest pulmoner yetersizliginde sag ve sol ventrikiil disfonksiyonuna neden oldugunu;
bunu da 124 hastalik calismada doku doppleri kullanarak sag ventrikiil yiiklenmesini
isovoliimetrik myokardial akselerasyonu gostererek tanimlamislardir. Transaniiler yama
nedeni ile olusan pulmoner yetersizligin RV ve fonksiyonel statii {izerine ge¢ donem
etkileri tizerine pek cok sayida; TOF tamirinden sonra pulmoner kapak takilmasinin
ventrikiil iyilesmesi ve semptomatik diizelme saglandigin1 gdsteren rapor vardir.2*

Tam diizeltme sonrast uzun donem sonuglarinin alinmaya baslamasi transanuler
yama ile rekonstrikte edilen vakalarda progresif sag ventrikiil disfonksiyonunun daha
stk goriildiigii saptanmistir. Ayrica bu olgularda uzun donem takiplerde, kapak
replasman1 gerektirebilecek diizeyde yetmezlik saptanmistir. Bu nedenle bir donem
Transaniiler yama uygulanan vakalarda pulmoner yetmezligi azaltmak ve sag ventrikiil
dinamiginin korunmas1 amaciyla perikardial monocusp valv uygulanmasi onerilmistir.”’

Bizim g¢alismamizda transaniiler yama yapilan 135 TOF Iu hastadan 18 ine
pericardial monocusp yama kondu. Bu hastalarda mortalitemiz olmadi ama monocusp
yamanin istatistiksel olarak mortalite lizerinde anlaml1 bir etkisi bulunamadi. Monocusp
yamanin erken donemde hastanin hemodinamisini diizelttigine ama uzun doénemde
kalsifikasyon ve geg stenoza neden olabilecegini diigsiinmekteyiz.

Ventrikiiler aritmiler TOF tam diizeltme cerrahisi sonrasinda en sik goriilen
mortal aritmiler olup geg¢ postoperatif donemde izlenen ani 6liimlerin de en sik nedenini
olusturmaktadir. Ge¢mis yillardaki ¢alismalar, pacemaker ihtiyaci gosteren komplet AV
blogun postoperatif goriilme insidansin1 %5 olarak raporlarken son yillarda bu oran
yaklagik %1 olarak belirtilmektedir.®* Biz literatiir ile uyumlu olarak toplamda 2
vakamizda (% 1,48) atrioventrikiiler blok izledik. Iki vakamiza da yogun bakim

sartlarinda postop 2. ve 3. giinlerinde ex oldugundan kalici pacemaker implante
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edilemedi.

Konjenital kalp hastaligi nedeniyle agik kalp cerrahisi uygulanan pediatrik
hastalarda diisiik kardiyak debi nadir degildir. Postkardiyotomi mekanik destek bu
yiizden %1-3.5 arasinda degisen oranlarda nadiren gerekli olur.’”*° Ekstrakorporeal
membran oksijenasyonu (ECMO), hem eriskin hem de pediatrik hastalarda kalp
cerrahisi sonrasi akut postoperatif ciddi kardiyopulmoner yetmezlik i¢in etkili bir
sirkulatuar  destek konumundadir.®® Kanama ve sepsis en onemli ciddi
komplikasyonlardlr.86’88’99 Komplikasyonlar kontrol edilemez hale gelmeden Once
kardiyak fonksiyonun iyilesmesi sartiyla ECMO destegi basarili  sekilde
sonlandirilabilir. ~ Basarili  ‘weaning’  oranlart  9%50-90  arasinda  rapor

edilmektedir,86:88:9899

Benzer sekilde, hayatta kalim oranlar cesitli serilerde %22-70
arasinda degismektedir.g8 Klinigimizde 135 hastanin 18 ine ECMO kurulmustur. 7’si
(%39,9) basarili weaning sonrasi hayatta kalmistir. Sonug olarak, inotropik destegin tek
basia yetersiz oldugu bazi hastalarda ECMO yeterli sirkulatuar destek saglayarak
yetmezlikli kalbin iyilesmesine imkan vermistir.

Cesitli serilerde reoperasyon oranlart %1,8 ile %13,3 arasinda bildirilmektedir.
Reoperasyon nedenleri arasinda rezidiiel VSD, postoperatif RVOT anevrizmasi,
pulmoner ve trikiispit kapak yetersizlikleri daha az siklikla rezidiiel PDA, sistemik
pulmoner arter santi, atrial septal defekt ve koroner arter hastaligi bildirilmistir. Bu
vakalarda Qp/Qs oran1 1,5’in iizerine ¢iktiZinda cerrahi miidahale endikasyonu dogar.31
Pome ve arkadasglarinin yapmis olduklart c¢alismada FT tam diizeltme sonrasi
reoperasyon gerektiren rezidiiel lezyonlar1 incelemisler en sik karsilagilan iki patolojinin
rezidiiel VSD ve rezidiel PS oldugunu bu durumlarin hastalarin fonksiyonel
kapasitelerinin reoperasyon sonrasi iyilestigini belirtmislerdir.* Ulkemizde Karademir
ve arkadaslarmin yaptig1 calismada 359 Fallot tetralojisi nedeni ile tam diizeltme
ameliyat1 yapilan hasta komplikasyonlar acisindan degerlendirilmis, rezidiiel VSD
olgularin %31’inde gozlenmis, bunlarin %73’ pulmoner stenoz ile birlikte
saptanmistir. Pulmoner yetmezlik doppler ekokardiyografi ile % 70 olarak bulunmus,
sag ventrikiil ¢ikis yolu anevrizmasi %4,4 saptanmistir. Reopere edilen alti hastanin
(%]1,6) ticti rezidiiel VSD, biri sol pulmoner arter tikanikligi, ikisi ise rezidiiel VSD ve

95

sag ventrikiil ¢ikim yolu anevrizmasi nedeni ile opere edilmistir.”™> Mizuno ve

arkadaslarinin Japonya’da yapmis olduklari ¢ok merkezli calismada 4010 Fallot
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tetralojisi nedeni ile tam diizeltme ameliyat1 olan hasta incelenmis 236 hastaya (%5,9)
reoperasyon gerekmistir. Tekrar operasyon gereken hastalarda en sik nedenler ise 71
hasta (%31,7) pulmoner stenoz, 65 hasta (%29) pulmoner yetmezlik, 25 hasta (%11,2)
pulmoner stenoz ve yetmezlik, 21 hasta rezidiiel VSD (%9.,4) olarak saptatnmlstlr.96
Calismamiz da ise 7 hasta (%5,18) ¢esitli nedenlerle reopere edildi. 3 hasta (%2,22) ile
rezidiiel VSD, bir hasta (%0,74) RVOT revizyonu, bir hasta(%0,74) Rezidi
VSD+RVOT revizyonu nedeniyle reoperasyona alindi. Bir hasta post-op genel durum
bozuklugundan operasayona alinarak VSD’sine 3 mm delik a¢ildi. Bir hastada da genel
durum bozuklugundan dolayr VSD yamasi ¢ikarilarak VSD agik birakildi. Reoperasyon
sikligr diger merkezlere oranla azalmis olarak saptanmakla beraber en sik neden
literatiirle uyumlu olarak rezidiiel VSD’dir. Reoperasyon siklig1 az olmasinin nedeni ise
sadece erken donem revizyonlarin aragtirmaya alinmasidir. Ayrica klinik olarak
revizyonlarin olmasi gerektiginden fazla oldugunu diistinmekteyiz. En biiyiik sebebi ise
rutin olarak peroperatif transtorasik EKO veya transézefagiyal EKO yapilmamasidir.
Revizyonlar1 azaltmak i¢in tiim hastalara peroperatif EKO yapilmasi gerektigini

diisiinmekteyiz.
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6. SONUC

Fallot tetralojisi cerrahi ve anatomik olarak tarn diizeltilebilen orta donem
sonuglart itibari ile miikemmele yakin sonuglari olan siyanotik konjenital kalp
hastaligidir.

Bizim serimiz total tamir yas1 3 ay - 13 yaslan arasidir. Uygulanacak cerrahi
yontem hastanin semptomlari, pulmoner indeksinin yeterliligi, pulmoner anulus capi,
pulmoner vaskiiler dallanmanin orantili olarak perifere dagilimi, ek kardiak
anomalilerin varlig1 ve total tamire uygunlugu esas alinarak se¢ilmelidir. Sag ventrikiil
¢ikim yolunun ve pulmoner vaskuler yatagin yeterliligi preoperatif ve perioperatif
dénemde Me Goon oram 1.5°dan diisik, Nakata indeksi 150mm/m’den disiik,
pulmoner arterleri hipoplazik, tam diizeltmeye uygun olmayan hastalara Oncelikle
palyatif prosediirler uygulanmalidir.

Total tamir uygun hastalarda ameliyat teknigi se¢iminde belirleyici olan giincel
kabul goren goriis VSD transatrial yolla kapatilmasi, RVOTO nun rekonstriiksiyonuna
oncelikle ve yetiyor ise transatrial, yetmiyor ise transpulmoner rezeksiyonu, pulmoner
anulus ¢ap1 yeterli ve kapak yapisi iyi olan hastalarda oncelikli tercih; pulmoner kapak
koruyucu cerrahidir. Anulus ¢ap1 yeterli olmayan yada RVOTO’da yeterli rezeksiyon
yapilamayan hastalarda transaniiler yama uygulanmalidir.

Sag ventrikiil ¢ikim yolu rekonstriiksiyonu uygulanarak tiim diizeltme operasyonu
yapilan TOF hastalarinda erken donem sonuclar1 yiiz giildiiricii olmakla birlikte
hematokrit seviyesinin yiiksekligi, ek sendromik hastaliklar, KPB siiresinin uzunlugu,
diisiik kilo ve MAPCA gibi ek kardiak anomaliler kapak korumadan bagimsiz olarak
mortaliteyi arttirdigi goriildii. Bulgularimizda tek basina Nakata ya da Mc Goon
indeksinin mortalite lizerinde anlamli etkisinin olmadig: goriildii. AV tam blok 6nemli
bir mortalite nedenidir. Ayrica revizyon hastane mortalitesini artirmaktadir. Peroperatif
kardiyopulmoner bypastan ayrilamama veya postoperatif inotropik destegin tek basina
yetersiz oldugu cerrahi diizeltmenin yeterli oldugunu diisiindiigiimiiz hastalarda erken
donem ECMO uygulamasinin mortaliteyi azaltici etkisinin oldugu goriilmiistiir.

Calisgmamizin en Onemli kisitlayict yonli tim operasyonlarin ayni cerrah
tarafindan yapilmamasidir. Calismamiz ¢ok merkezli bir calisma degildir. Bu bilgiler

is1ginda  eslik eden anomali ve sendromlarin iyi degerlendirilmesi, hastalarin
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olabildigince dogru endikasyon, uygun anestezi ve cerrahi tekniklerinin kullanilmasi ve
dikkatli yogun bakim takibinin yapilmasi ile sagkalim basar1 oranlarinin artirilabilecegi

sonucuna varildi.
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