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Ö Z E T 

Triküspid atrezisi ve benzeri üniventriküler atrlyo-
ventriküler konneksiyonlu anomalilerin cerrahi tedavi
sinde uygulanan yöntem, Fontan ve modifiye Fontan a-
meliyatlarıdır. Modifiye Fontan operasyonları grubunda 
yer alan tekniklerden biri olan Total Kavopulmoner Şant 
ameliyatı, özellikle kompleks Fontan ameliyatlarında uy
gulanan atriyopulmoner anastomozlara karşı bir alternatif 
olarak gösterilmektedir. 

Biz de kliniğimizde, triküspid atrezisi ve ileri derecede 
pulmoner stenozu ve hipoplazisi olan bir vakada, hem 
uygulanmasını daha kolay bulduğumuz için hem de 
atriyopulmoner anastomozdan kaçınmak amacıyla total 
kavopulmoner şant ameliyatını uyguladık. 

Anahtar Kel imeler : Triküspid atrezisi, Üniventriküler 
konneksiyon, Fontan ameliyatı, 
Total kavopulmoner şant 
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S U M M A R Y 

Surgical correction of tricuspid atresia and other car
diac anomalies with univentricular atrioventricular 
connection have been performed by Fontan and modified 
Fontan procedures. As a modified Fontan procedure, to
tal cavopulmonary shunt has been shown as an alterna
tive technique to the atriopulmonary anastomoses of 
complex Fontan operations. 

In our clinic, in a case of tricuspid atresia with severe 
pulmonary stenosis and hypoplasia, because the applica
tion was easier and atriopulmonary anastomosis was un
necessary, we preferred to perform total cavopulmonary 
shunt procedure. 

Key Words : Tricuspid atresia, Univentricular connection, 
Fontan operation, Total cavopulmonary shunt 
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OLGU 
Y e d i yaş ındak i e rkek çocuğu (YÇ) çabuk yo ru lma , 

e l , yüz ve dudak la r ında m o r a r m a , ne fes dar l ığı ş ikayet
ler iyle h a s t a n e m i z e getir i ldi. A n a m n e z i n d e n yak ınma la 
rının doğuş tan beri mevcu t o l duğu , 2 ay l ıkken ka lb inde 
del ik bu lunduğunun söy lend iğ i ve ileri bir tar ihte ame l i 
yat öner i ld iğ i öğreni ld i . 

Yap ı lan fizik m u a y e n e s i n d e nab ız 108 /dak i ka , rit
mik, s o l u n u m sayısı 2 0 / d a k i k a o larak sap tand ı . F i z i kse l 
g e l i ş m e s i n d e ger i l ik , p a r m a k l a r ı n d a ç o m a k l a ş m a v e 
s i y a n o z mevcu t tu . M e z o k a r d i y a k v e pu lmone r o d a k t a 
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en bel i rg in o lmak üzere 2-3 /6 ş idde t inde s is to l ik ü fü -
rüm ve yak laş ık 2 cm hepa tomega l i tesbi t ed i ld i . Ağ la 
m a k l a s e n k o p atakları tarif ed i l iyordu. S o y g e ç m i ş i n d e 
özel l ik yok tu . 

E l e k t r o k a r d i y o g r a f i s i n d e s i n ü s r i tmi , s o l e k s e n 

s a p m a s ı ve so l vent r ikü l "strain patern i " mevcu t t u . T e -

le radyogra f i s inde so l vent r ikü lün b ü y ü m ü ş ve a p e k s i n 

yuka r ı ka l kmış o lduğu g ö r ü l d ü . P u l m o n e r v a s k ü l a r i t e 

hafif aza lmış t ı . 

Yap ı lan ekokard iyogra f i k tetkikte, t r i küsp id a t rez is i 

+ atriyal sep ta l defekt ( A S D ) + vent r ikü ler sep ta l defekt 

( V S D ) + p u l m o n e r s t enoz ( P S ) + hafif mitral yeters iz l iğ i 

o l d u ğ u , a t r i yum, vent r i kü l ve b ü y ü k ar ter ler in n o r m a l 

ye r leş im gös terd iğ i , sağ ve so l p u l m o n e r arter ler in iyi 

ge l işmiş o lduğu a n c a k in fundibuler ve va lvu le r s e v i y e y i 

i çeren p u l m o n e r s t e n o z ve bu bö lgede 1 0 0 m m H g ' l i k 

bir g radyen t b u l u n d u ğ u be l i r lend i . S a ğ ven t r i kü l rud i -

manterd i . 
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Y a p ı l a n k a t e t e r i z a s y o n v e h e m o d i n a m i k değe r 
l e n d i r m e s o n u c u t r i k ü s p i d a t r e z i s i + s e k u n d u m tipi 
A S D + V S D + P S tanı lar ı k o n a n h a s t a y a amel iya t ka 
rarı a l ınd ı . T ü m bu i nce leme le r ne t i ces inde s a p t a n a n 
öneml i pa ramet re le r T a b l o 1 ' de veri lmişt i r . 

OPERASYON TEKNİĞİ 
Mids te rna l i n s i z y o n l a m e d i a s t e n e gir i ld i . İlk e k s -

p l o r a s y o n d a a n a p u l m o n e r arter ve sağ ventr ikül h ipo-
p laz is i d ış ında patolo j iye ras t l anmad ı . Yap ı lan direkt ö l 
ç ü m d e p u l m o n e r arter basınc ı 11/7 m m H g , so l ventr i 
kül basınc ı 105/9 m m H g o larak bel i r lendi . Sağ ve so l 
pu lmone r arter ler no rma l boyu t la rda idi. Üst v e n a k a v a 
( S V C ) , innominat ven in h e m e n a l t ından, alt v e n a k a v a 
( IVC) ise kavo-at r iya l b i r leş imin d is ta l inden ayr ı ayr ı ka -
nü le ed i ld i . S V C , a n a pu lmone r arter, sağ v e so l pul
m o n e r ar ter ler h i l u s a k a d a r serbest leş t i r i ld i . A s a n d a n 
aort kanü lasyonu ve sağ üst pu lmone r v e n d e n vent ko
nu larak p o m p a y a gir i ldi. To ta l ka rd i yopu lmone r b y p a s s 
a l t ında, 28 °C s i s tem ik h ipo termi ve s o ğ u k kr is ta l lo id 
kardiyople j i tekn iğ i İle arrest sağ land ı . S a ğ atr iyotomi ile 
yap ı lan e k s p l o r a s y o n d a f o s s a ova l i s tipi 3x3 cm boyut
lar ında A S D ve müskü le r tipte t r i küsp id a t rez is i sap tan 
d ı . Mitral kapak ana tomik ve fonks iyone l b a k ı m d a n nor
ma l o larak değer lendi r i ld i . 

A n a pu lmone r arter, kapak la r ın üzer inden kesi l ip , 
distal ve p roks ima l uçları kend i üzer ine 4 /0 pro len d i 
k iş le sü tü re ed i ld i . S V C , sağ pu lmone r arter h izas ından 
t ranssek te edi l ip , p roks ima l ve d is ta l uç lar ı a l t tan ve 
üst ten 6/0 pro len dik iş le sağ p u l m o n e r ar tere, alttaki a -
n a s t o m o z d a h a med ia l de o l acak şek i lde uç -yan a n a s -
tomoz edi ld i (Şeki l 1). Bi r D a c r o n tüp greft uzun lamas ı 
n a ik iye kes i l e rek alt u c u I V C , üs t u c u i s e S V C ' y a 
u z a n a c a k şek i lde, tabanın ı sağ at r iyum se rbes t duvar ı 
ve interatriyal s e p t u m o luş tu rmak üzere tünel şek l inde 
sağ atr iyum içer is ine sü tü re edi ld i . Böy lece I V C ' d a n ge 
len kan tüne l aracı l ığı ile S V C ' y a , o r a d a n da yap ı lan a -
n a s t o m o z yo luy la pu lmone r ar ter iyel s i s t e m e aktar ı lmış 
o ldu . Has tan ın A S D ' s i açık bı rakı larak koroner s inüsün 
A S D y o l u y l a s o l a t r i yuma d r e n e o l m a s ı tem in edi ld i 
(Şeki l 2). Ka rd i yopu lmone r b y p a s s he rhang i bir s o r u n ' a 
karş ı laş ı lmadan son landı r ı ld ı . P u l m o n e r vaskü ler rez is 
tans ın ın ( P V R ) yükse lmes in i ön lemek amac ıy la düşük 
d o z isopro tereno l In füzyonu yap ı ld ı . P o m p a çıkışı sant 
ral v e n ö z basınç ( C V P ) 15 m m H g o larak ö lçü ldü , bu 

Tablo 1 . P reope ra tuva r h e m o d i n a m i k paramet re le r 

Oksijen satürasyonları (%) 

R A P 5 mmHg V C S 68 

L V E D P 7 mmHg VCI 56 
P A P direkt 11 mmHg R A 64 
EF %70 LV 76 

RPA+LPA 
1.90 Hematokrit %60 

DAÇ 

Şekil 1. Süperior vena kavanın transsekte edilip alttan ve üst
ten sağ pulmoner artere anastomoz edilmesi. 

Şekil 2. Sentetik greft ile yapılan intraatriyal tünelizasyon (ASD 
açık bırakılmış). 

değer yap ı lan k a v o p u l m o n e r a n a s t o m o z d a n do lay ı pu l 
m o n e r arter basınc ın ı da yans ı t ı yo rdu . Ame l i ya t önces i 
% 7 6 o lan peri fer ik ar teryel oks i jen s a t u r a s y o n u o p e r a s 
yonu tak iben % 9 6 ' y a yükse ld i . Has tan ın her iki p levra l 
kav i tes i m e d i a s t e n e açı larak her iki hemi to raks ve m e 
d ias tene ayr ı ayr ı d ren le r k o n d u . H a s t a pos tope ra tuva r 
al t ıncı saat te eks tübe edi ld i . 

Pos tope ra tuva r d ö n e m d e o r taya ç ıkab i lecek s is te 
mik v e n ö z kon jes t i yonu d e ğ e r l e n d i r e b i l m e k a m a c ı y l a 
has ta 3 haf ta sürey le hosp i ta l i ze ed i ld i . A n c a k ge rek fi
z ik m u a y e n e s i n d e g e r e k çek i l en t e l e r a d y o g r a f i s i n d e 
he rhang i bir patoloj i i le ka rş ı l aş ı lmad ı . P r e o p e r a t u v a r 
d ö n e m d e mevcu t o lan hepa tomega l i s i kot kena r ına ka 
dar küçü ldü . H a s t a dijital ve diüret ik tedav is i ver i le rek 
şifa ile taburcu edi ld i . 
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Ame l i ya t sonras ı d o k u z u n c u ayını do ldu ran o lgu 
m u z u n takipler i d e v a m etmekted i r . 

TARTİŞMA 
Tr iküsp id a t rez is i ve benze r i ün iventr ikü ler atr iyo-

ventr ikü ler konneks i yon lu anomal i le r in t ü m ü n d e cer rah i 
tedav in in hedef i s i s temik v e n ö z d ö n ü ş ü pu lmone r arte-
r iyel s i rkü lasyona yön lend i rmek , vent r ikü lün ( veya vent-
r ikül ler in) de s is temik ar ter iyel do laş ımı temin in i sağ la
y a c a k şek i lde bir düze l tme e lde etmektir . Bu da baş l ı 
c a F o n t a n v e modi f iye F o n t a n amel iyat lar ıy la m ü m k ü n 
o l m a k t a d ı r (1). İlk k e z 1971 y ı l ı nda ge rçek l eş t i r i l en 
F o n t a n amel iya t ı (2) k ısa sü rede yerini h e m d a h a ge 
n iş a l a n d a u y g u l a n a b i l e n , h e m d e u y g u l a m a s ı d a h a 
ko lay o lan modi f iye F o n t a n amel iya t la r ına bırakmışt ı r . 
S o n 20 yı l içer is inde F o n t a n tipi ame l i ya t la rdan d a h a 
yüz gü ldürücü net ice ler e l d e edi lmiş ve k o m p l e k s ün i 
ven t r i kü l e r tip k a r d i y a k d e f e k t l e r d e d e , d a h a k ü ç ü k 
y a ş l a r d a uygu lanab i l i r h a l e ge lm iş t i r (3-5) . M o d i f i y e 
F o n t a n g r u b u n d a yer a l an tekn ik le rden bir t a n e s i de 
total k a v o p u l m o n e r şan t (TKPŞ) amel iyat ıdı r . T K P Ş ilk 
o larak 1987 yı l ında gerçek leşt i r i lmiş ve 1988 'de y a y ı n 
lanmış o lup k o m p l e k s F o n t a n amel iya t la r ında uygu la 
n a n a t r i yopu lmoner a n a s t o m o z l a r a karş ı bir al ternat i f 
o l a r a k s u n u l m a k t a d ı r (6). A y r ı c a öze l l i k l e e k s t e r n a l 
prostet ık materye l ku l lanmayı gerekt i ren a t r i yopu lmoner 
a n a s t o m o z t ip ler inden (7) s o n r a görü leb i len s t e r n u mun 
d ış tan basıs ı (8) gibi bir p rob lem le de karş ı laş ı lmamak
tadır. 

Fon tan ve modi f iye F o n t a n amel iya t la r ında e rken 
ve g e ç morta l i té üzer ine etki e d e n bir t ak ım r isk faktör
leri söz konusudur . Bun la r P V R yüksek l iğ i , L V E D P ar
tışı ve miyokard iya l hipertrof i , s istol ik f onks i yon b o z u k 
luğu ( E F < % 3 5 ) , a r tmış p u l m o n e r arter bas ınc ı , c idd i 
pu lmoner arter h ipop laz is i v e y a d is to rs iyonu, a t r i yoven-
tr iküler k a p a k regür j i tasyonu ve çok küçük v e y a ileri 
yaş (<1.5 veya>30) o larak say ı lmak ta (9,10) ve bu r isk 
fak tör le r inden iki v e y a d a h a faz las ın ın mevcud i ye t i nde 
pencere l i F o n t a n amel iya t la r ın ın uygu lanmas ın ın d a h a 
iyi net ice ler verd iğ i b i ld i r i lmektedir (11). 

B i z de v a k a m ı z d a u y g u l a m a kolayl ığı aç ıs ından , h i -
pop laz ik a n a pu lmoner arteri geniş let ic i bir m ü d a h a l e 
d e n kaç ınmak amac ıy la , h e m has tan ın F o n t a n tipi a -
mel iyat lar için herhang i bir r isk fak törü t a ş ı m a m a s ı n d a n 
do lay ı , h e m de cer rah i l i teratüre yak ın bir tar ihte kat ı l 
m ış o lan total k a v o p u l m o n e r şant o p e r a s y o n u için bir 
kon t rend ikasyon b u l u n m a m a s ı neden iy le bu tekn iğ i ter
c ih ettik ve b e k l e n e n k o m p l i k a s y o n l a r d a n u z a k t a , o l 
d u k ç a gürü l tüsüz bir e rken pos topera tuvar d ö n e m i tak i 
b e n has tamız ı taburcu ettik. 

Y ü k s e k r iskl i h a s t a g r u b u n d a tekn iğ in p e n c e r e l i 
o larak uygu lanmas ı v e y a g i r iş imin seyr i esnas ında p e n 

cere l i ha le get i r i leb i lmesi ve bu pence ren in b i l ahare z a 
m a n içer is inde t ranskate ter yön temler le kapat ı lab i l i r o l 
mas ı öneml i bir avanta jd ı r (11). 

En öneml i dezavan ta j o la rak ise in t rakard iyak ko 
n a n bir prostet ik materye l in doğurab i leceğ i e n f e k s i y o n 
r isk inden söz edi lebi l i r . 

B u n u n l a birl ikte, cer rah i o larak uygu lanmas ı d a h a 
ko lay gibi g ö r ü n e n T K P Ş o p e r a s y o n u n u n henüz u z u n 
d ö n e m tak ip sonuç lar ı t am o larak o r taya k o n m u ş değ i l 
dir. 
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