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OZET
Triktispid ~ atrezisi ve benzeri Univentrikiler  atrlyo-
ventriktler konneksiyonlu anomalilerin cerrahi tedavi-

sinde uygulanan yéntem, Fontan ve modifiye Fontan a-

meliyatlaridir. Modifiye Fontan operasyonlari grubunda

yeralan tekniklerden biri olan  Total Kavopulmoner Sant

ameliyati, ozellikle  kompleks  Fontan  ameliyatlarinda uy-

gulanan  atriyopulmoner  anastomozlara karsi bir  alternatif
olarak gésterilmektedir.

Biz de klinigimizde,  trikiispid atrezisi ve ileri derecede
pulmoner stenozu ve  hipoplazisi olan  bir vakada, hem
uygulanmasini daha kolay  buldugumuz  igin hem de

atriyopulmoner anastomozdan kaginmak amaciyla total

kavopulmoner  sant  ameliyatini uyguladik.

Anahtar Kelimeler: Trikiispid atrezisi, Univentrikiler
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OLGU

Yedi yasindaki erkek cocudu (YC) cabuk yorulma,
el, yuz ve dudaklarinda morarma, nefes darligi sikayet-
leriyle hastanemize getirildi. Anamnezinden yakinmala-
rinin dogustan beri mevcut oldugu, 2 aylikken kalbinde
delik bulundugunun sdéylendigi ve ileri bir tarihte ameli-
yat 6nerildigi 6grenildi.

Yapilan fizik muayenesinde nabiz 108/dakika, rit-
mik, solunum sayisi 20/dakika olarak saptandi. Fiziksel
gelismesinde gerilik, parmaklarinda comaklasma ve
siyanoz mevcuttu. Mezokardiyak ve pulmoner odakta
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SUMMARY
Surgical correction of tricuspid atresia and other car-
atrioventricular

diac anomalies with univentricular

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-
anastomoses  of

tive technique to the  atriopulmonary

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

T Klin J Cardiol 1996, 9:60-62

en belirgin olmak Uzere 2-3/6 siddetinde sistolik Gfi-
rim ve yaklasik 2 cm hepatomegali tesbit edildi. Agla-
makla senkop ataklari tarif ediliyordu. Soy geg¢misinde
o6zellik yoktu.

Elektrokardiyografisinde sinlis ritmi, sol eksen
sapmas! ve sol ventrikil "strain paterni" mevcuttu. Te-
leradyografisinde sol ventrikilin buyimis ve apeksin
yukari kalkmis oldugu goérildi. Pulmoner vaskilarite
hafif azalmigti.

Yapilan ekokardiyografik tetkikte, trikispid atrezisi
+ atriyal septal defekt (ASD) + ventrikller septal defekt
(VSD) + pulmoner stenoz (PS) + hafif mitral yetersizligi
oldugu, atriyum, ventrikil ve biyuk arterlerin normal
yerlesim gosterdigi, sagd ve sol pulmoner arterlerin iyi
gelismis oldugu ancak infundibuler ve valvuler seviyeyi
iceren pulmoner stenoz ve bu bdlgede 100 mmHg'lik
bir gradyent bulundugu belirlendi. Sag ventrikdl rudi-
manterdi.
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Yapilan kateterizasyon ve hemodinamik deger-
lendirme sonucu trikispid atrezisi + sekundum tipi
ASD + VSD + PS tanilari konan hastaya ameliyat ka-
rart alindi. Tim bu incelemeler neticesinde saptanan
6nemli parametreler Tablo 1'de verilmistir.

OPERASYON TEKNIGi

Midsternal insizyonla mediastene girildi. Ik eks-
plorasyonda ana pulmoner arter ve sag ventrikiul hipo-
plazisi disinda patolojiye rastlanmadi. Yapilan direkt 6l-
¢imde pulmoner arter basinct 11/7 mmHg, sol ventri-
kil basinci 105/9 mmHg olarak belirlendi. Sag ve sol
pulmoner arterler normal boyutlarda idi. Ust vena kava
(SVC), innominat venin hemen altindan, alt vena kava
(IVC) ise kavo-atriyal birlesimin distalinden ayri ayri ka-
nile edildi. SVC, ana pulmoner arter, sag ve sol pul-
moner arterler hilusa kadar serbestlestirildi. Asandan
aort kanllasyonu ve sag ust pulmoner venden vent ko-
nularak pompaya girildi. Total kardiyopulmoner bypass
altinda, 28°C sistemik hipotermi ve soguk kristalloid
kardiyopleji teknigi ile arrest saglandi. Sag atriyotomi ile
yapilan eksplorasyonda fossa ovalis tipi 3x3 cm boyut-
larinda ASD ve muiskiler tipte triklispid atrezisi saptan-
di. Mitral kapak anatomik ve fonksiyonel bakimdan nor-
mal olarak degerlendirildi.

Ana pulmoner arter, kapaklarin lzerinden Kkesilip,
distal ve proksimal uglari kendi lzerine 4/0 prolen di-
kisle slture edildi. SVC, sag pulmoner arter hizasindan
transsekte edilip, proksimal ve distal uglari alttan ve
Ustten 6/0 prolen dikisle sag pulmoner artere, alttaki a-
nastomoz daha medialde olacak sekilde ug-yan anas-
tomoz edildi (Sekil 1). Bir Dacron tlip greft uzunlamasi-
na ikiye kesilerek alt ucu IVC, Ust ucu ise SVC'ya
uzanacak sekilde, tabanini sag atriyum serbest duvari
ve interatriyal septum olusturmak Uzere tlinel seklinde
sag atriyum igerisine sitiure edildi. Bdylece IVC'dan ge-
len kan tunel araciligl ile SVC'ya, oradan da yapilan a-
nastomoz yoluyla pulmoner arteriyel sisteme aktariimis
oldu. Hastanin ASD'si acik birakilarak koroner sinlsin
ASD yoluyla sol atriyuma drene olmasi temin edildi
(Sekil 2). Kardiyopulmoner bypass herhangi bir sorun'a
karsilasiilmadan sonlandirildi. Pulmoner vaskller rezis-
tansinin (PVR) yukselmesini 6nlemek amaciyla disuk
doz isoproterenol Inflizyonu yapildi. Pompa ¢ikisi sant-
ral vendéz basing (CVP) 15 mmHg olarak o6l¢ildu, bu

Tablo 1. Preoperatuvar hemodinamik parametreler
Oksijen satirasyonlari (%)

RAP 5 mmHg VCS 68
LVEDP 7 mmHg VCI 56
PAP direkt 11 mmHg RA 64
EF %70 LV 76
RPA+LPA

1.90 Hematokrit %60

DAC
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Sekil 1. Slperior vena kavanin transsekte edilip alttan ve Ust-
ten sag pulmoner artere anastomoz edilmesi.

Sekil 2. Sentetik greft ile yapilan intraatriyal tinelizasyon (ASD
acik birakilmisg).

deger yapilan kavopulmoner anastomozdan dolayr pul-
moner arter basincini da yansitiyordu. Ameliyat 6ncesi
%76 olan periferik arteryel oksijen saturasyonu operas-
yonu takiben %96'ya yikseldi. Hastanin her iki plevral
kavitesi mediastene acilarak her iki hemitoraks ve me-
diastene ayri ayri drenler kondu. Hasta postoperatuvar
altinci saatte ekstibe edildi.

Postoperatuvar dénemde ortaya cikabilecek siste-
mik vendz konjestiyonu degerlendirebilmek amaciyla
hasta 3 hafta slreyle hospitalize edildi. Ancak gerek fi-
zik muayenesinde gerek c¢ekilen teleradyografisinde
herhangi bir patoloji ile karsilasilmadi. Preoperatuvar
dénemde mevcut olan hepatomegalisi kot kenarina ka-
dar kucluldlu. Hasta dijital ve dilretik tedavisi verilerek
sifa ile taburcu edildi.
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Ameliyat sonrasi dokuzuncu ayini dolduran olgu-
muzun takipleri devam etmektedir.

TARTISMA

Trikispid atrezisi ve benzeri Univentriktler atriyo-
ventrikliler konneksiyonlu anomalilerin timinde cerrahi
tedavinin hedefi sistemik vendz doénlsi pulmoner arte-
riyel sirklilasyona yonlendirmek, ventrikiilin (veya vent-
rikillerin) de sistemik arteriyel dolasimi teminini sagla-
yacak sekilde bir dizeltme elde etmektir. Bu da basli-
ca Fontan ve modifiye Fontan ameliyatlariyla mimkin
olmaktadir (1). ilk kez 1971 yilinda gerceklestirilen
Fontan ameliyati (2) kisa slrede yerini hem daha ge-
nis alanda uygulanabilen, hem de uygulamasi daha
kolay olan modifiye Fontan ameliyatlarina birakmistir.
Son 20 yil igerisinde Fontan tipi ameliyatlardan daha
yuz guldirictu neticeler elde edilmis ve kompleks Uni-
ventrikller tip kardiyak defektlerde de, daha klguk
yaslarda uygulanabilir hale gelmistir (3-5). Modifiye
Fontan grubunda yer alan tekniklerden bir tanesi de
total kavopulmoner sant (TKPS) ameliyatidir. TKPS ilk
olarak 1987 yilinda gercgeklestiriimis ve 1988'de yayin-
lanmis olup kompleks Fontan ameliyatlarinda uygula-
nan atriyopulmoner anastomozlara karsi bir alternatif
olarak sunulmaktadir (6). Ayrica Ozellikle eksternal
prostetik materyel kullanmayi gerektiren atriyopulmoner
anastomoz tiplerinden (7) sonra gorilebilen sternumun
distan basisi (8) gibi bir problemle de karsilasiimamak-
tadir.

Fontan ve modifiye Fontan ameliyatlarinda erken
ve gec¢ mortalité Uzerine etki eden bir takim risk faktor-
leri s6z konusudur. Bunlar PVR yuksekligi, LVEDP ar-
tisit ve miyokardiyal hipertrofi, sistolik fonksiyon bozuk-
lugu (EF<%35), artmis pulmoner arter basinci, ciddi
pulmoner arter hipoplazisi veya distorsiyonu, atriyoven-
trikiler kapak regurjitasyonu ve ¢ok kiclik veya ileri
yas (<1.5 veya>30) olarak sayilmakta (9,10) ve bu risk
faktorlerinden iki veya daha fazlasinin mevcudiyetinde
pencereli Fontan ameliyatlarinin uygulanmasinin daha
iyi neticeler verdigi bildirilmektedir (11).

Biz de vakamizda uygulama kolayligi ac¢isindan, hi-
poplazik ana pulmoner arteri genigletici bir midahale-
den kacinmak amaciyla, hem hastanin Fontan tipi a-
meliyatlar i¢in herhangi bir risk faktéri tasimamasindan
dolayi, hem de cerrahi literatire yakin bir tarihte katil-
mis olan total kavopulmoner sant operasyonu igin bir
kontrendikasyon bulunmamasi nedeniyle bu teknigi ter-
cih ettik ve beklenen komplikasyonlardan uzakta, ol-
dukga gurlltisuz bir erken postoperatuvar dénemi taki-
ben hastamizi taburcu ettik.

Yuksek riskli hasta grubunda teknigin pencereli
olarak uygulanmasi veya girigsimin seyri esnasinda pen-

cereli hale getirilebilmesi ve bu pencerenin bilahare za-
man icerisinde transkateter ydéntemlerle kapatilabilir ol-
masi O6nemli bir avantajdir (11).

En énemli dezavantaj olarak ise intrakardiyak ko-
nan bir prostetik materyelin dogurabilecedi enfeksiyon
riskinden séz edilebilir.

Bununla birlikte, cerrahi olarak uygulanmasi daha
kolay gibi goérinen TKP$ operasyonunun henliz uzun
dénem takip sonuglari tam olarak ortaya konmus degil-
dir.
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