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OZET

Trikiispit alrezili 20 yasindaki erkek hastaya
modifiye Fontan ameliyatt  uyguladik.  Bjork
tarafindan tarif edilen bu girisimle sag atrium
direkt olarak sag ventrikiil c¢ikisma anastomoz
edildi Anastomozun arka duvar sag atriill doku-
dan, on duvarn ise dakron grefitten olusturuldu.
A Mal ve ventrikiiler septal defektler teflon pe¢
ite  kapatildi.

Postoperatif donemi komplihasyonsuz sey-
reden hasta, 10 uncu giin sifa ile taburcu edildi
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Trikiispit atrezisi, sag atrium ile sag ventrikiil
arasindaki trikispid kapagin konjenital agenezisi ile
karakterize kompleks bir kardiak malformasyondur.
Bu patoloji genellikle atrial septal defekt, mitral valv
prolapsusu, sol ventrikiillde genisleme hipoplastik sag
ventrikiill ile birlikte bulunur (1,2,3,4,5). Kompleks
defektlerle birlikte oldugu zaman, tedavi edilmeyen
hastalarin 2/3 si bir yasint doldurmadan olirler (6).
Trikiispit atrezileri konjenital kalp hastaliklarinin
%2-3'tint teskil ederler (1,2,3).

Trikiispit atrezisi ilk defa 1824 de Holmes tara-
findan tanimlanmistir. flk basarili ameliyat Fontan
tarfindan 1971 de gergeklestirildi (7). Daha sonra
modifiye edilen bu ameliyat halen ¢esitli merkezlerde
basanile uygulanmaktadir (8,9,10).

Biz vakamizda bir Fontan modifikasyonu olan
Bjork'un tarif ettigi sag atrium ile sag ventrikiil ¢ikis:
arasinda direkt anastomoz teknigini uyguladik (9).

VAKA TAKDIiMi

20 yasinda erkek hasta. Carpinti, nefes darligi,
morarma ve ¢abuk yorulma sikayetleri ile T.Y.I.H.

(Bir Vaka Nedeniyle)

MODIFIED  FONTAN  OPERATION IN THE
SURGICAL TREATMENT OF THE
TRICUSPID ATRESIA

Gelis Tarihi; 8 Nisan 1988

SUMMARY

We performed modified Fontan operation for
the 20years old boy who had tricuspid atresia. We
anastomosed right atrium directly to the right
ventricle outflow tract as described by Bjork.
The posterior wall of the anastomose was right
atrial tissue, anterior wall created with a dacron
graft. Atrial and ventricular defects were clo-
sedteflon patches.

Postoperative period was uncompliated. Pati-
ent discharced on the 10 th postoperative day in
complete recovery.

Key Words: Tricuspid atresia, Fontan procedure. Modi-
fied. Fontan (Bjork).
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Kardiyoloji Klinigine bagvurmus. Ailesi tarafindan
morarmasinin dogustan beri oldugu ve giderek arttig:
ifade edilmekteydi. Fizik muayenede;, ellerde ¢omak
parmak, dudak ve kulak memelerinde siyanoz vardi.
Nabiz 92/dak, kanbasinct 115/65 mmHg olarak
alindi. Apex 5 inci interkostal aralikta ve orta hattin
solunda idi. Dinlemekle mezokardiak odakta 3/6 lik
sistolik tfurim duyuluyordu. EK G si siniizal ritmde
olup, sol aks sapmasi, sag atrial ve sol ventrikiil hipert-
rofi kriterleri gdsteriyordu. Dalak palpe edilemiyor
ve ddem yoktu, 3 cm.lik palpabl hepatomegalisi vardi.
Ekokardiografik incelemede, trikiispit atrezisi, ASD,
VSD hipoplastik sag ventrikiil ile birlikte normal
damar pozisyonlar1 goézlendi. Hb 15.8 gr, Het %48 idi.
Radyolojik
azalma vardi.

incelemede pulmoner kan akiminda

Preoperatif ve postoperatif akciger
telegrafileri Sekil I ve II de gosterilmistir. Hastaya
preoperatif ve postoperatif kateter ¢alismasi1 yapildi.

Tablo I sonuglar: gostermektedir.

CERRAHI TEKNIiK
Hastamiz Tip 1 c trikiispit atrezisi on tanisi ile
ameliyata alindi. Median sternotomi ile gogiis agildi.
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Sekil 1. Ameliyat 6ncesi akciger grafisi Sekil 2. Ameliyat sonrasi akciger grafisi
Tablo - 1 Sag atriumun biyikligi yeterli idi. Vendz kaniiller-
den biri direkt V.c.superiora, digeri ise V.c.inferiorun
Kateter Calismasi Sonuclar1 sag atriuma acgildigi yere yakin olarak sag atriumdan
kondu. Boylece sag atriumdan azami derecede isti-
Preoperatif Postoperatif fade etmeye ve kontraksiyon giiciinden faydalanil-
Basinglar Basinglar maya c¢alisildi. Soguk potasyimlu kardiopleji kulla-
(mmHg) Og Satiirasyonu (mmHg) nildi. Hasta 27°C ye kadar sogutuldu. Pulmoner
V.c.superior 57 _ kapagin normal oldugu, sag atriumun iyi gelistigi,,
Sag atrium mil 58/69/65 14 sag ventrikiil boslugunun hipoplastik olmasina rag-
Sag ventrikiil 28/0/4 2 22/3/7 men yeterli genislikte oldugu gozlendi. Atrial ve vent-
Pulmoner arter 28/10/8 50 22/11/16 rikiiller septal defektler teflon pe¢ ile kapatildiktan
Sol ventrikiil 98/0/4 -4 sonra sag ventrikiilin pompa giiciinden istifade etmek
Aort 98/65/72 79 - sayesiyle yeterli genislikte sag ventrikil boslugu da
Pulmoner ven o8 - bulundugundan Bjork teknigi uygulandi. Sag atrium
ile sag ventrikiil ¢ikis1 arasindaki tiinelin arka duvari
sag atrial dokudan, 6n duvari ise dakron greftten
olusturuldu (Sekil 3).
Tablo 1I
Aortik kros-klemp siiresi 55 dakika, total bypass
Fontan ve Modifiye Fontan Ameliyatlarinin siiresi 110 dakika olan hasta inotropik destege ihtiyac
Endikasyon Kriterleri duymaksizin yogun bakim iinitesine alindi.
Postoperatif donemde ritm problemi olmadi. Sag
1. Hasta 4 yasinin iizerinde (Akciger damar yataginin gelis- atrium basinci 12-18 cm. H,0, pulmoner er basinci
mesi i¢in), 10-25 mmHg arasinda degisti. PostoperatL donemde
2. Siniis ritminde, dijital ve diuretik kullanan hasta ameliyattan sonraki
3. Sistemik vendz drenaji normal, 10 uncu giinde sifa ile taburcu edildi.
4. Sag atrium voliimii yeterli,
5. Ortalama pulmoner arter basinci 15 mmHg'nin altinda, TARTISMA
6. Pulmoner vaskiiler direng 4 iinite/m’ nin altinda, Trikiispit atrezileri genellikle kompleks kardiak
7. Pulmoner arter ¢api/aort ¢apinin 0,75 veya altinda, C 1. cqs .
malformasyonlarla birlikte bulunurlar ve c¢esitli sekil-
8. Sol ventrikiil ejeksiyon fonksiyonu %60'1n iizerinde veya

lerde siniflandirmalar yapilmistir (6,11).
enddiastolik basin¢ 10 mmHg nrn altinda,

9. Sol atrioventrikiiler (mitral) kapak normal olmali, Pulmoner kan akimi yeterli olmayan hastalarda
10. Daha 6nce yapilmis sant ameliyatlarinin bozucu etkisi ol- pulmoner vaskiiler yatagin gelistirilmesine ydnelik
mamahdir (28). bazi sant ameliyatlart yapilmaktadir. Bunlar arasinda;

Glenn, Blalock-Taussig, Potts-Smith ve VVaterston
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Sekil AL Sag atriad appendiskin hazirlanmass.

Sekil 3-B. Sag atrium-Sag ventrikiil anastomozunun goriiniisii.
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ameliyatlar1 sayilabilir (1,2,3,8). Pulmoner kan akimi
fazla olan vakalarda ise pulmoner banding yapilarak
gelisecek olan kalp yetmezliklerine ve pulmoner vas-
kiiler hastalik olusmasina mani olmaya ¢alisilmakta-
dir (3,12).

Sag tarafin ilerleyici lezyonlarinin diizeltilmesinde
sag ventrikiiliin devre dis1 birakilmasi ilgili deneysel
calismalar: takiben Rodbard ve Wagner 1949'da sag
ventrikiiliin by-pass edilebilecegini gosterdiler (13).
1958'de ise Glenn trikiispit atrezili bir hastaya sag
pulmoner arter ile V.c.superior arasinda ilk sant ame-
liyatin1 yapti (14). Boéylece akcigerlerin venoz ba-
sin¢ altinda perfiize olabilecegi fikri yayginlasti.
Yine bu tarihlerde V.c.inferior ile sol pulmoner arter
arasinda yapilan deneysel santiar basarisiz kaldi.

Venoz doniisii akcigerlere yonlendirici bu calis-
malardan sonra Fontan ilk basarili ameliyatin1 yapti
(7). Halen c¢esitli merkezlerde uygulanan Fontan ame-
liyatinin orijinal seklinde; V.c.siiperior sag pulmoner
arterin proximal kismi aortik valvli bir homogreft ara-
ciligr ile birlestirildi. Ana pulmoner arter orijininden
baglanmip, V.c. inferior-sag atrial birlesim yerine ho-
mogreft bir valv replase edilir ve ASD kapatilir (7).
Daha sonra orijinal Fontan ameliyatinda bazi modifi-
kasyonlar yapildi. Bunlardan en 6nemlileri Kreutzer
ve arkadaslarinin yaptigir sag atrium-pulmoner arter
ve Bjork un yaptig1 sag atrium-sag ventrikiil arasi
direkt anastomozlardir (8,9).

Direkt anastomoz yapilabilmesi bazi sartlara bag-
lhidir. Bunlar (15,16):

1. Sag ventrikiil kavitesinin yeterli genislikte ol-
masi,

2. Pulmoner kapagin normal fonksiyon yapmasi,

3. Biiyiik damarlarin birbiriyle olan iliskisidir.

Bu ameliyatlarda direkt anastomozlarin yani-
sira porcin konduitler ve aortik homogreftlerde kul-
lamlmistir (17,18,19). Fontan ve modifikasyonlar:
daha 6nce diizeltilmesi miimkiin olmayan bazi kardiak
defektlerde de basan ile uygulanmaktadir (8,9,20,
21,22,23). Trikiispit atrezisinde Fontan ameliyati ve
modifikasyonlarinin uygulanabilmesi icin bazi kriter-
ler gerekmektedir. Bunlar Tablo II de gosterilmistir.

Orijinal Fontan ameliyatinda uygulanan V.c.in-
feriora kapak takilmasi da nadiren kullanilmaktadir
(20,24,25). Somerville ve Ross bu ameliyatlarda
Glenn santinin temel prensip olarak diisiiniilmemesi
gerektigini one siirdiiller (26). Diger bazi yazarlar da
aym1 kanida olduklarimi bildirmislerdir (8,9,20,25).
Bunun aksini diisiinen Wiliam ve arkadaslan ise 10
yasindan biiyiik, ciddi siyanozu olan ¢ocuklarda eger
pulmoner diren¢ 4
pulmoner arter, pulmoner kapak infundibulum yeter-
siz ise Glenn santinin yapilmasi gerektigini iddia et-
mislerdir (12).

iinite/m’ nin iizerinde ve

Gercekten orijinal Fontan ameliyatinin sistemik
venéz doniisiin 1/3'U pulmoner yatagin %60 im teskil
eden sag akcigere, gerikalan 2/3 ii ise pulmoner yata-
gin %40 1 teskil eden sol akcigere gondermek gibi
bir dezavantaji vardir (29). Aynca kava-pulmoner
anastomozlarinin intrapulmoner sant olusturma gibi
bir 6zelligi oldugu da bilinmektedir (27).

Fontan ameliyatinin mortalitesinin %5-24 ara-
sinda degistigi bildirilmektedir (20,22). Bu oran
kompleks kardiak malformasyonlarda daha da artabi-
lir (21,24,30). Baz1 ¢alismalarda ise daha 6nce Glenn
sant1 yapilan vakalarda mortalitenin daha da diistigii
one siiriilmektedir (31,32,33).

Baz1 cerrahlar sag ventrikiil boslugunun hipop-
lastik oldugu durumlarda valvsiz konduit, sag ventri-
kiill boslugunun biraz daha genis oldugu durumlarda
ise valvli konduitin kullanilmasini 6nermektedirler
(29,31). Laks ve arkadaslar1 valvsiz konduit kullanilan
vakalarda zamanla sag ventrikiil sistoliine baglh ola-
rak gelisen sag atrial genislemeler oldugunu belirt-
mislerdir (29).

Sag atrium ile sag ventrikiil arasina konan don-
duitlere valv konup konmamasi halen tartisma konu-
sudur. Gale ve arkadaslarina gore konduit kullanilacak
vakalarda optimal yas 4-15 arasinda, kullanilmayacak-
larda ise bir yasin altinda olmalidir (34). Bull ve ar-
kadaslan sag atrium-pulmoner arter arasi anastomoz-
konduitleri savunmaktadir (18).
Yacoup ve arkadaslar1 tarafindan da valvli konduit
kullanildigr durumlarda atrium sistolii esnasinda kava-

lannda valvsiz

lara refliiksii 6nlemede kaval valvlerin 6nemi vurgulan-
maktadir (35). Shemin ve arkadaslarimin yaptiklan
bir arastirmada ise valvli konduitin pozitif basin¢h
ventilasyon esnasinda kapandig goriilmiistiir (36).

Postoperatif erken donemde sag atrial hipertan-
siyon, plevral effiizyon interstisyel 6dem, komplians
degisikliklerine bagh olarak gelisen akciger kompli-
kasyonlan tedavi gerektiren problemlerdir (20,33).
Fontan ameliyatindan genellikle sonra sistemik veno6z
hipertansiyon gelisir ve hastanin postoperatif seyrini
etkiler. Doty ve arkadaslar: gelistirdikleri eksternal
kompresyon aleti ile vendz hipertansiyonu tedavi
ettiklerini bildirmektedirler (37). Laks ve arkadaslan
ise sol tarafin dolus basincini ve kardiak outputu arti-
rarak veno6z hipertansiyonun akut etkilerini bir dere-
ceye kadar azalttiklarini belirttiler (29).

Erken déonemde sag atrium basincinin asm art-
mas1 mortaliteyi artiran bir faktérdiir (10,12,31,33).
Deneysel ¢calismalarda ve uzun siireli takiblerde hepa-
tik venoéz sistemde basin¢ artmasi sonucu karaciger
fibrozisi-kardiaksiroz-gelismektedir (38).

Ge¢ donemde; konduitlerin icinde fibréoz kabuk
olusarak zamanla greft tikanikliklari olustugu, valvin
bu olayr hizlandirdigr degisik arastirmalarla kanitlan-
mistir (10,12,31,33,34). Dehidratasyon, asin pulmo-
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ner vaskiiler diren¢ ve konduitin ameliyat esnasinda
gereksiz manuplasyonu greftte akim azalmas1 yaparak
tikanmalara sebep olmaktadir (8,10,12,20,31). Buna
bir Ol¢iide mani olmak i¢in postoperatif dénemde
aspirin ve dipridamol tavsiye edilmistir (29). Sternum
basis1 da greftte tikaniklik sebeplerindendir. Buna en-
gel olmak i¢in Kreutzer ve arkadaslari pulmoner annu-
lusa rijit (sert) teflon halka konulmasini dnermekte-
dir (8).

Valvli konduit kullanilan olgularda ekokardiogra-
fik ¢aligsma ile valvin ge¢ acildig1 ve yavas kapandig:
g6zlenerek valvin efektif olmadig: kanaatine varilmis-
tir (21,33). Ayrica trombus olusmast ve hastanin
biiyimesiyle valvli konduitin yetersiz kalmasi da
baska bir risk olarak belirtilmistir (10,27,31). Kondu-
itlerin uzun siire ac¢ik kalma ihtimalinin az oldugu,
ge¢c donemde greft tikaniklig1 nedeniyle yeniden ame-
liyat gerekecegi de bildirilmistir (9,10,12,29,31,33).

Konduitlerin tikandigi1 doénemlerde, Glenn sant1
aciksa buna hayat kurtaric1 olacagi dusinilmek-

tedir (21,32,39).

SONUC

Bugiin Fontan ve modifiye Fontan ameliyatlar:
pulmoner atrezi ve tek ventrikiil gibi bir takim komp-
leks kardiak malformasyonlar yaninda trikiispit atre-
zilerinde de basari ile uygulanmaktadir. Tandon simif-
landirmasina gore Tip-lc grubuna dahil edilebilen 20
yasindaki hastamiza Bjork'iin tanimladig: modifiye
Fontan ameliyatin1 uyguladik. ASD ve VSD teflon
pe¢ ile kapatildiktan sonra sag atrial doku tiinelin
arka duvarini olusturacak sekilde sag ventrikil ¢iki-
nlina direkt anastomoz edildi. Tinelin 6n duvan ise

dakron greftten olusturuldu.

Postoperatif doénemde komplikasyon olmadi.

Hasta dijital ve ditiretik verilerek taburcu edildi.
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