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OZET

Fallot Tetralojisi (FT) siyanotik kalp hastaliklari i¢inde en sik
gérulenlerden birisidir. Kirk yildan fazla bir stredir tim dizeltme ameliyatlari
basariyla yapilmaktadir. Calismamizin amaci; FT'li olgularin  Kklinik,
ekokardiyografik, hemodinamik Ozelliklerinin degerlendiriimesi ve ameliyat
sonrasi gelisen erken ve ge¢c komplikasyonlarin saptanarak, buna etki eden
faktorlerin arastirilmasidir.

Uludag Universitesi Tip Fakdiltesi, Cocuk Kardiyoloji Baélimi’nde
Fallot Tetralojisi nedeni ile 1994 - 2010 yillari arasinda ameliyat olmus 100
olgu retrospektif olarak incelendi. Olgularin; demografik 6zellikleri,
ekokardiyografi bulgulari, katater anjiografi bulgulari, ameliyat zamani,
ameliyat tipleri, ameliyat sonrasi erken ve ge¢ donemde gorulen
komplikasyonlari degerlendirildi.

Calismaya, yaslari 1 gun ile 15 yas arasinda degisen (ortalama tani
konulma yagsi 190 gun) 53’ U (% 53) erkek, 47’ si (% 47) kiz olan toplam 100
olgu alindi. izlem sirasinda 39 olguda (% 39) siyanotik spell goriildi. Fallot
tetralojisi nedeniyle cerrahi tedavi uygulanan 100 olgunun 18 ine ki
basamakli ameliyat (BT sant ve tum dizeltme ameliyati), 92’ sine primer tim
dizeltme ameliyati uygulandigi saptandi. Modifiye BT sant ve tium duzeltme
ameliyatinin uygulandigi yas ortalamasi, sirasi ile 6 ay ve 25 ay olarak tespit
edildi. Ameliyat sonrasi 100 olgudan 11 olgunun (% 11) kaybedildigi tespit
edildi. Ritim problemlerinin erken donemde % 14, ge¢ donemde ise %73
oraninda oldugu ve bunlarin icinde en sik komplet sag dal blogu gelistigi
saptandi. Ameliyat uygulanma yasi arttikga yasam suresinin uzadigi goruldu.

Sonu¢ olarak; merkezimizde uzun donem izlenen FTli olgularin
degerlendirildigi calismamizda elde edilen bulgular, hastaligin genel
Ozellikleri ve ameliyat sonrasi karsilasilan sorunlar agisindan énemli ve yol
gOsterici sonuglar igermektedir. Bu nedenle ¢alismamizin sonraki ¢alismalar
icin literature katkida bulunacagi dusuncesindeyiz.

Anahtar Kelimeler: Fallot Tetralojisi, pediatrik kalp cerrahisi, aritmi



SUMMARY

The Evalution of Fallot Tetralogy Facts and The Determining The
Types and The Rates Of Complications Seen After Operation In Early
and Late Period

TOF is the most frequent one among the cyanotic heart disease.
Over fourty years, all correction operation are done successfully The aim of
our study is; the evoluation of hemodynamic features, echocardiographic and
clinic facts with TOF and determining the early and late complications after
surgery and searching the factors which are impresed this occasion.

In Pediatrics Cardiology of Uludag University Medical Faculty, 100
facts who have had surgery because of TOF, between 1998-2010, are
observed retrospectively. Demografic features, the findings of
echocardiography, the findings of catheter angiography, the time of surgery,
types of surgery and the complications which are seen early and late period
after surgery of the facts were evaluated.

A total of 100 cases ages ranging between one day and 15 years,
(average diagnosis age is 190 days),53 % percent of male and 47 % percent
of female cases are taken to the study. During the follow up cyanotic spell is
seen 39 cases. It is determined that surgical treatment which is applied on
100 cases by TOF of 18, two steps operation (BT shunt and all correction
operation), 92 are applied primer all correction surgery. The average applying
age of modified BT shunt and all correction operations are identified
respectively 6 months and 25 months. It's identified that 11 of 100 facts were
died after surgery. It is emphasized that the problems of rhythm in early
period is % 4, in late period 73 % percent and among these the most
frequent one is RBBB. It is seen that when the age of applying surgery is
older the life span is getting longer.

As a result, TOF cases, who are followed in a long period in our
center are evaluated in our study obtained findings, general features of

disease and the problems after surgery consists
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GiRiS

Fallot tetralojisi (FT) dogustan kalp hastaliklarinin % 10’una yakinini
olusturur ve siyanotik kalp hastaliklari iginde en sik goérllenlerden birisidir.
Dogal seyrine birakildigi zaman hayatinin ilk 30 yilinda kaybedilen bu hasta-
lara, ilk kez 1945 yilinda Blalock ve arkadaslari tarafindan aorto-pulmoner
sant ameliyati yapilmaya baslanmistir. Kirk yildan fazla bir suredir de tim
dizeltme ameliyatlari  basariyla  yapilmaktadir.  GuUnumuizde  bir
kontrendikasyon yoksa tercih edilen tedavi yontemi tum duzeltme ameliyati-
dir ve hayatin ilk yili, hatta ilk aylarinda yapilabilmektedir (1,2).

Yaklagik 40 yillik izlemde ameliyat olmus hastalarin uzun sureli so-
nuglari iyi olsa da hastalarda aritmiler, ani 6lim, ventrikil fonksiyon bozukluk-
lari, egzersiz intoleransi gibi problemler gérilmektedir. Ozellikle ameliyat
sonrasi gelisen pulmoner yetersizlik (PY), iyi tolere edildigi i¢cin baglangicta
masum olarak kabul edilmigtir. Ancak gunumuzde ameliyat dncesi yuksek
basin¢ ve hipoksi, ameliyat sonrasi ¢ikim yoluna yapilan kas rezeksiyonlari
ve ventrikller septal defekte (VSD) konulan yama nedeniyle zarar gérmus
sag ventrikule PY’in fazladan yuk getirerek, ventrikul fonksiyonlarini ilerleyici
sekilde bozdugu bilinmektedir (1,2).

Ameliyattan sonra uzun dénemde gorulen bu sorunlar nedeniyle ¢ok
yuksek oranda olmasa da, yeniden ameliyat gerekebilmektedir. Gunimuzde
ikinci operasyon endikasyonlarinin kesin sinirlari bilinmemektedir. Hastalarin
izlem sureleri uzadikga karsilasilan sorunlarin artmasi nedeniyle belki de su
anda kabul géren endikasyon sinirlari daha genigleyecek, hastalar problem
ortaya ¢ikmadan ameliyat edilerek geligebilecek sorunlardan kacginilacaktir.
Ancak su an mevcut olan sorun, hangi hastada hangi ge¢ komplikasyonlarin
cikabileceg@inin ongoérilememesidir. Bu nedenle pek c¢ok arastirmaci FTli
hastalari gesitli yonlerden inceleyip degerlendirerek ventrikial fonksiyon bo-
zuklugu, aritmi veya ani olum ile ilgili risk faktorlerini belirlemeye ¢alismakta-
dir.



Yurdumuzda 1963, hastanemizde ise yaklagik 1998 yilindan beri
FT'li hastalar opere edilmektedir. Calismanin amaci, Uludag Universitesi Tip
Fakultesi Cocuk Kardiyoloji Bolumi’nde izlenmekte olan FT’li olgularin klinik,
ekokardiyografik, hemodinamik 06zelliklerinin degerlendiriimesi ve ameliyat
sonrasi gelisen erken ve ge¢ komplikasyonlarin saptanarak, buna etki eden
faktorlerin arastiriimasidir.

Fallot Tetralojisi, yaklasik olarak her 10.000 dogumda 3-6 oraninda
gorulir ve dogumsal kalp hastaliklarinin % 5-15'ini olusturur. ik kez
1600’lerde tanimlanmistir. Daha sonra Etienne-Louis Arthur Fallot tarafindan

dort patolojik karakteri ile Fallot tetralojisi olarak isimlendirilmistir (3).

Anatomi

Fallot tetralojisi, sag ventrikil infundibulumun yetersiz gelisimi ve
infundibller septumun yer degistirmesinden kaynaklanan anatomik
malformasyonlar kompleksidir. Dort komponenti bulunur

(1) Sag ventrikul ¢ikis yolunda obstriksiyon: genellikle infundibuler
ve/veya valviler PS

(2) Genellikle buyuk, subaortik, perimembranoz ve nonrestriktif VSD

(3) Sag ventrikul hipertrofisi: Genellikle konsentrik tipte

(4) Aortanin saga deviasyonu.



Sekil- 1: Fallot tetralojisinin anatomisi. AO: Aorta, PA: Pulmoner arter, RA:

Sag atriyum, RV: Sag ventrikll, LV: Sol ventrikdl

Pulmoner kapak, olgularin % 75inde stenotik, 2/3’Unde ise
bikuspittir. FT’e eslik edebilen diger anomaliler atrial septal defekt, sag arkus
aorta, koroner arter anomalileri, atriyoventrikuler septal defektler ve pulmoner
venOz donus anomalisidir. Koroner anomaliler icinde en 6nemlisi, sol anterior
desendan arterin sag koroner arterin proksimalinden ¢ikmasi ve sag ventrikul
cikis yolunu gaprazlamasidir. Fallot Tetralojisinin bazi varyasyonlarinin bilin-

mesi onemlidir (3).

Pulmoner Atrezili Fallot Tetralojisi

VSD’li pulmoner atrezi olarak da bilinen bu anomalide FT/Pulmoner
atrezi’ nin intrakardiyak anatomisi FT’ e benzer. Anterior malaligment tipte bir
VSD ile aortanin dekstropozisyonu bulunur. Bu olgularda, duktus arteriozus
veya bronkopulmoner kolateraller yoluyla olusan sistemik—pulmoner dolagim
anastomozlari yagami mumkun Kilar.

Basit olarak FT/Pulmoner atrezi hastalari ¢ grup i¢inde incelenebilir:
(a) normal ya da hafif ufak ¢apta, duktus arteriozus tarafindan beslenen ger-
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¢cek (mediastinal) pulmoner arterler, (b) 2 mm den daha klguk ¢apli veya hig
olmayan gergek pulmoner arterler ve ¢ok sayida aortopulmoner kollateral
arterler ve (c) ufak mediastinal pulmoner arterler ve aortopulmoner kollateral
arterler ile dual beslenen gesitli akciger segmentleri. ilk alt grup (normal ya da
normale yakin santral pulmoner arterlerin oldugu grup) FT’e benzer bir sekil-
de onarilabilir (3).

Yenidogan donemindeki yaklasim, palyatif bir sant uygulanana kadar
duktus arteriozusun acik tutulmasi icin prostaglandin E1 infUzyonu uygulan-
masl ya da tim duzeltme yapilmasidir. Bu tip FT/Pulmoner atrezi grubunda
duktusun acildigi alanda sol pulmoner arter stenozu sik gorilir. Sant ope-
rasyonundan sonraki ilk 1-4 ay iginde sol akciger perfuzyonunun yakindan
izlenmesi (ekokardiyografi ve/veya akciger perfuzyon scan’i) 6nemlidir. Diger
iki grupta ise yaklasimi hastanin 6zellikleri ve 6zellikle pulmoner arteryel
agacin anatomisi belirler. Anjiografi ile akciger alanlarinin hangi arterlerden
(gercek pulmoner arter, ¢ok sayida aorta-pulmoner kollateraller veya her iki-
si) beslendigi belirlendikten sonra cerrahi girisim ile ger¢cek pulmoner arterle-
re kan yonlendirilir. Bunun igin ya bir sant gercgeklestirilir, ya ince santral
pulmoner arterler aortanin arka yuzune dogrudan anostomoz edilir ya da sag
ventrikdl ile pulmoner arter arasina bir konduit konulur. Pulmoner vaskuler
yatagin gelismesinin ve kardiyak outputun tumudnu alabilecek yeterlilige
ulasmasinin (yeterli sayida akciger segmentinin sag ventrikilden gergek
pulmoner arterler yoluyla gelen kan ile beslenir hale geldiginde) ardindan

yapilacak bir diger operasyon ile VSD kapatilabilir.

Pulmoner Kapagin Olmadigi Fallot Tetralojisi

Bu lezyonda pulmoner kapakta disgenezi, anuler stenoz ve pulmoner
yetersizlik vardir. Olgularin tamamina yakinda FT’nin intrakardiyak ozellikleri
bulunur. Ana pulmoner arter ve dallarinda genisleme sik olarak goérulur.
Pulmoner arterlerdeki mediastinal anormalliklere ek olarak intraparenkimal
pulmoner arterlerde de yapisal anormallikler gozlenir. Havayolu tipik olarak

anormaldir, mediastende trakeobrongiyal malazi gorulebilir. Bu hastalar iki
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gruba ayrilabilir. ilk grupta ciddi kardiyorespiratuar distresi bulunan
yenidoganlar, diger grupta ise yenidogan donemini gecgebilmis daha buyuk
bebekler yer alir. ik gruptaki yenidoganlarda dogumu izleyen ilk saatlerde
ciddi solunum sikintisi, siyanoz ve trakeobronsiyal kompresyona bagli olarak
hava hapsi gézlenir. VSD yoluyla sagdan sola sant ve ventilasyon-perflizyon
dengesizligine bagh olarak pulmoner venoz desaturasyon birlikteligi sonucu
hipoksemi bulunur. Trakeal entiubasyon ve mekanik ventilasyon gaz degisi-
mini dizeltmede yeterli olmayabilir, ancak PEEP uygulamasi ile havayollari-
nin agik tutulmasi yarar saglayabilir. Bu grupta erken onarim gerekir. Cerrahi
girisim, pulmoner arterlere 6n ve arka plikasyon, VSD kapatiimasi ve sag
ventrikul ¢ikig yoluna transanuler yama konulmasindan ibarettir. Teknik agi-
dan yeterli bir duzeltmeye karsin bu yenidoganlarin ¢cogunda pulmoner so-
runlar devam edebilir, bazilarinda degisen oranlarda bronkospazm kalabilir,

bazilarinda ise trakeostomi, uzun sureli ventilasyon ve PEEP gerekli olabilir

(3).
Komplet Atriyoventrikiiler Kanal Defekti ve Fallot Tetralojisi

izole komplet atriyoventrikiiler kanal ve Fallot Tetralojisi'nin onarimi
duguk bir mortalite riski tagimakta ise de bu iki lezyonun birlikteligi cerrahi
sirasinda ve sonrasindaki ddnemde bazi guglikler, yiksek bir mortalite orani
ve sik ameliyat sonrasi rezidu orani tasir. Sag ventrikul ¢ikisindaki obstriksi-
yonun giderilmesi, yukarida anlatildigi gibi yapilir, ancak pulmoner kapagin
tam kompetan kalmasina dikkat edilmelidir. Ortak atriyoventrikiler kapagin
trikispit komponenti sik olarak anormal yapida ve regurjitan oldugundan
transanuler bir yama hem pulmoner hem de trikUspit regurjitasyonu ile sonug-
lanir. Bu ikisinin kombinasyonu da tipik olarak erken postoperatif donemde
ciddi sag kalp yetersizligine neden olur. Ciddi dlguide deforme pulmoner ka-
padi veya anuler hipoplazisi olan bebeklerde kapakli bir konduit de disunu-
lebilir. Onarim, ortak atriyoventrikiler kanal onarilmasi ve VSD kapatiimasi
ile tamamlanir. Ameliyat sonrasi donemde reziduel defektlerin (rezidiel VSD,

sag ventrikul ¢ikis yolu obstriksiyonu, atriyoventrikller kapak regurjitasyonu)
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ve ileti anormalliklerinin arastiriimasi, diglanmasi énemlidir. Sag kalpteki
atriyoventrikiler kapak anormallikleri, infundibller insizyon ve pulmoner
regurjitasyona bagl olarak ameliyat sonrasi ddonemde sag kalp disfonksiyonu
siktir. Bu ¢cocuklarda foramen ovale’nin agik birakiimasi 6zellikle yararl olabi-
lir (4).

Sekil- 2: FT ve pulmoner atrezi birlikteligi. AO: Aorta, RA: Sag atriyum,
RV:Sag ventrikil, LV: Sol ventrikil, PA’s: pulmoner arterler, APC’s:
aortopulmoner kolateraller

Klinik Ozellikler

Fallot tetralojisi bulunan bir hastadaki klinik 6zellikleri baslica iki ana-
tomik 6zelligin ciddiyeti belirler; pulmoner stenoz ve VSD. Ciddi pulmoner
stenoz (valvuler, subvalvuler ya da supravalviler) VSD yoluyla sagdan sola
sant olusturur. Santin miktari ise siyanozun derecesini belirler. Daha dugsuk
dereceli obstruksiyonlarda iki yonli sant olabilmektedir. Minimal bir obstrik-
siyon varliginda soldan saga minimal bir sant olacak, hipoksemi de (eger
varsa) minimal olacaktir. Bu duruma “pembe tetraloji” denilmektedir. Bu ¢o-
cuklarin yuksek bir Qp: Qs oranlari ve pulmoner oversirkulasyonlari bulunur,
konjestif kalp yetersizligi bulgulari gosterebilirler. Fallot tetralojili bir bebek
dogumda genellikle siyanozedir. Eger pulmoner atrezi de varsa duktus
arteriozus kapanir kapanmaz, yogun bir bronkopulmoner kollateral geligimi
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bulunmuyorsa ciddi siyanoz gelisir. Sag ventrikll ile pulmoner arter arasinda
bir gecis mUmkin oluyorsa siyanozun derecesi ve ortaya ¢ikis zamanini
pulmoner stenozun derecesi (ya da pulmoner kan akiminin miktari) belirler
(3,4).

Fizik Muayene Bulgulari

Fizik muayenede bir miktar siyanoz diginda bebek gayet saglikli go-
rulebilir. Pulmoner alanda ve sol sternum kenarinca sistolik bir Gftirim duyu-
labilir. Uftirimiin siddeti, stenotik alanda gegen kanin miktari ile orantilidir.
Uflrimiin olmamasi, pulmoner atreziyi de dustindirmelidir. Daha blyik FTli
cocuklar, yaslarina gore daha kiuguk yapidadirlar, siklikla el ve ayak parmak-
larinda gomaklasma bulgusu vardir. Laboratuar bulgularinda ciddi arteryel
satUrasyon dusuklugu saptanir. Uzun sureli siyanoz oykusu bulunan gocuk-

larda hematokrit ve hemoglobin dizeyleri de yukselmistir (3).

Hipersiyanotik spell’ler

Pulmoner kan akimina rezistans ile sistemik vaskuler rezistansin de-
gisiklikleri, sagdan sola santin miktarinda ani degisiklikler olusturarak
hipersiyanotik bir ataga (hipersiyanotik spell) yol acabilirler. Bu durum 2-4
aylik bebeklerde olmak Uzere daha ¢ok 6-12 ay arasinda ortaya ¢ikmaktadir.
Hipersiyanotik spell; paroksismal hiperpne, iritabilite, uzayan aglama, artan
siyanoz ve kardiyak ufurim siddetinde azalma ile karakterizedir. Uzun suren
ciddi bir hipersiyanotik spell, senkop, nébet veya kardiyak arrest nedeni olabi-
lir. Spell gelisimini 6nlemeyi hedefleyen yontemler infundibiler kas tonusunu
azaltmaya ya da sistemik vaskuler rezistansi arttirarak sagdan sola sant mik-
tarini azaltmaya yonelik olmaktadir:

1. “Dizler géguste pozisyonu” ile batin i¢cindeki kanin toraksa ydnlen-
dirilmesi.

2. Oksijen tedavisi (pulmoner kan akiminin yetersizligi nedeniyle et-

kinligi kesin olmamakla birlikte)



3. Sedasyon: Morfin, 0.1 mg/kg, intravendz veya subkutan.

4. intravaskiiler voliim ekspansiyonu.

5. Uzun sureli siyanozda bir alfa agonist, fenilefrin, 5-10 mcg/kg IV
(maks:0.5 mg) bolus, 10-15 dk ara ile; 0.1-0.5 mcg/kg/dk inflUzyon (maks: 4
mcg/kg/dk).

6. Spelllerin dnlenmesi icin propranolol: 0.5-1 mg/kg po; 0.01-0.15
mg/kg iv infuzyon.

Elektrokardiyografi
Duzeltiimemis Fallot tetralojisinde EKG, unipolar ve standart derivas-
yonlarda sag ventrikul hipertrofisi bulgulari gosterir. PR intervali ve QRS su-

resi normaldir, yiksek T dalgalari ve RS oraninda ters donme goraltr (Sekil

3). Ameliyat sonrasi EKG’de sag dal blogu bulgulari saptanir (Sekil 4).

I11 avF ¥a ki ]

Sekil- 3:Fallot Tetralojisi'nde ameliyat dncesi EKG
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Sekil- 4: Fallot Tetralojisi'nde ameliyat sonrasi EKG 6rnegi
Radyolojik Bulgular

Gogus grafisi bulgulari, sag ventrikl ¢ikis yolu obstriksiyonunun
miktarina baghdir. Pulmoner vaskuler golge azalmig, normal ya da artmis
olabilir. Siyanozu bulunmayan FT’li gocuklarin gogus grafileri, hafif/orta dere-
celi VSD’si olan ¢ocuklarin grafisi gibidir. Sag arkus aorta olgularin yaklasik
% 25’inde gorular (Sekil 5). Klasik “coeur en sabout” goruntusit goérilebilir ve
bu goéruntuye, sag ventrikul hipertrofisine bagli olarak apeksin elevasyonu ile

birlikte ana pulmoner arter alaninin konkavitesi neden olur.



e

Sekil- 5: Fallot tetralojisi'nde gégus grafisi
Ekokardiyografi
iki boyutlu ekokardiyogram, FT tanisini dogru olarak koymak icin ye-

terli olabilir. Ventrikuler septal defekt ve her iki ventrikul ile istiraki olan ata

biner aorta gorultr (Sekil 6).

Ventricle

‘
i
£
£7

Sekil- 6: Fallot Tetralojisi’nde ekokardiografi goruntisi. TransdUserin
parasternal (sagda) ve apikal (solda) pozisyonlarinda VSD ve ata biner po-
zisyonda aorta gorulebilir.
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Kardiyak MRI

Fallot tetralojisi’ nde tim kalp ve pulmoner hiluslar boyunca elde olu-
nacak kardiyak MR kesitlerinden olusan bir inceleme serisi sag ventrikil
hipertrofisini, genislemis ve anteriora yer degistirmis aortayi, membrandz
VSD vyi ve infundibulum, pulmoner annulids ve ana santral pulmoner arterler-
deki birden ¢ok diizeydeki daralmalari gdsterir. infundibulum ve pulmoner
annulusun ayrintih goéruntilenmesi igin sagittal kesitler elde edilmelidir. Sid-
detli pulmoner stenoz ve atrezide genellikle desendan aortadan c¢ikan ve
pulmoner hiluslara uzanan fazla sayida ve genis kollateral damarlar vardir.
Bu damarlar akima hassas transversal sine gradient EKO MR kesitlerinde
karina duzeyinde gosterilebilir.

Santral pulmoner arterlerin stenozu tetralojide siktir (5). Bu stenozlar
en iyi sag ve sol pulmoner arterlerin uzun akslarina paralel bir planda elde
edilen 3 mm kalinhgindaki ¢ok ince MR kesitleri Uzerinde gosterilir. Goruntu
dizlemi sad ve sol pulmoner arterin uzun aksina paralel olmalidir. Fallot
tetralojisi olan hastalarin ¢odu bir ya da daha fazla dizeltici operasyon ge-
cirmigtir. Cerrahiden sonra bu hastalarin izleminde MR ideal bir tekniktir. Sine
MR serilerinde sag ventrikul volumlerini ve ejeksiyon fraksiyonu kolayca izle-
nebilir. Ayrica MR serileri anomalinin total duzeltimesinden sonra hastalarin
¢ogunda olusan pulmoner regurjitasyonu takip etmede kullanilir. Tetralojide
sag ventrikulin fonksiyonel yetersizligi olabilir. Sagd ventrikil kitlesi ve fonksi-
yonlari yani ejeksiyon fraksiyonu ve atim hacmi tim sag ventriklll iceren
kalbin kisa aksinda elde edilen ardigsik sine MR goéruntulerinden kolaylikla

hesaplanabilir (6).

Kardiyak Kataterizasyon ve Anjiokardiyografi

Palyatif tedavi ya da tam dilzeltme O&ncesinde kardiyak
kateterizasyon siklikla gereksizdir. Ustelik fizyolojik veri elde etmek amaciyla
bir kateterin sag ventrikul ¢ikis yoluna girmesi hipersiyanotik spell’i tetikleye-

bilir. Kateterizasyon i¢in endikasyonu, ekokardiografide kesinlik kazanmayan
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anatomik yapinin ortaya konulmasi olusturur. Aorta kdkune yapilan enjeksi-
yonlar ile pulmoner kan akimini olusturan kollateraller ortaya konulabilir. Ko-
roner arterlerin yerlesimi ve pulmoner arterin ¢api, onarim teknigini belirleye-
ceg@inden anjiografinin énemli bulgulari arasindadir. Sag ventrikil ¢ikis yolu-
nu ¢aprazlayan bir sol koroner arter anomalisinin saptanmasi, pulmoner ¢ikis
yolunu genigletmek Uzere yama konulmasi planlanan bir hastada 6nemlidir.
Basing dlgimlerinde sistemik basinca esit sag ventrikul sistolik basinci sap-
tanir. Bu basing, pulmoner kapagin veya infundibuler obstriksiyonun hemen
altinda anlamli bir azalma gdsterir. Arteryel satlrasyonun duasukligu, sagdan
sola santin miktarina baghdir. Orta dereceli siyanozda, SaO2 % 75-85 olarak

saptanir (3).

Tedavi

Palyatif Tedaviler

Gunumuzde daha ¢ok kabul goren cerrahi yaklagim, yasamin mim-
kin oldugunca erken déneminde tam duzeltme uygulanmasi olmasina kar-
sin, bazi hastalarda palyatif girisimler tercih edilebilir. Bu hastalar:

1.Ciddi, yineleyen hipersiyanotik spelleri olan ¢ocuklar,

2. Sag ventrikul ¢ikis yolunu cgaprazlayan koroner arter anomalisi
olan g¢ocuklar ki bu ¢ocuklarin sag ventrikilden pulmoner artere konduit ko-
nulabilecek bir buyuklige erigsmesi beklenir

3. Pulmoner arterlerin ¢ok dar oldugu ¢ocuklar,

4. Eslik eden kardiyak defektlerin tam duzeltmeyi engelledigi ¢gocuk-
lardir.

Palyatif tedavi, sistemik dolasim ile pulmoner arter arasinda cerrahi
yol ile bir sant olusturulmasindan ibarettir; pulmoner kan akimini arttirmaya
yonelik olur, pulmoner arterlerin ve ¢ocugun buylimesine izin verir. Bazi cer-
rahi ekipler, subklavyen arter ile pulmoner arter arasinda sentetik Gore-Tex
greft kullanirlar. Bu tip greftler, daha ¢ok pulmoner kan akimi yeterli olmayan
ufak bebekler ile pulmoner atrezinin eglik ettigi tetralojili bebeklerde tercih

edilir. Gore-Tex greftler, pulmoner arter ¢api1 beklenenden daha kuguk olan
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buyuk cocuklarda, pulmoner arter gapinin ve vaskuler yatagin artmasi bek-
lentisi ile de kullanilabilir. Daha seyrek kullanilan diger santlar; klasik ve
modifiye Blalock-Taussig santlari (subklavyen arter-pulmoner arter
anostomozu), Waterston santi (asendan aorta-sag pulmoner arter), Potts
santi (desendan aorta-sol pulmoner arter) ve aorta ile ana pulmoner arter
arasinda bir sentetik greft kullanarak ya da kullanmaksizin olusturulan santral
santlar igerir. Palyatif santlarin olusturdugu sorunlar arasinda pulmoner
vaskuler yetersizlik veya hastaliga neden olabilecek kadar fazla sant olusma-
sI ve oksijen saturasyonunda dizelme saglamayacak kadar az olusmasi yer
alir (3,4).

Tum Duzeltme Ameliyati

Fallot Tetralojisinde tum duzeltmenin amaglari; ventrikller septal
defektin kapatilmasi, sag ventrikll gikisindaki obstriksiyonun kaldiriimasi ve
varsa pulmoner arterdeki stenozun onarilmasidir. Hastanin stabilizasyonu,
miyokardin korunmasi ve postoperatif bakim kalitesinin artmasi nedeniyle
gunumuzde erken bebeklik doneminde primer onarim rutin tedavi yontemi
haline gelmistir. Bu yaklasim, ikinci bir operasyon gereksinimini ve sant ne-

deniyle pulmoner damarlarda distorsiyon riskini ortadan kaldirir.

Cerrahi Sonuglar

Tum dizeltme ameliyatinin cerrahi mortalitesi dusuktur ve ¢cogu has-
tada uzun donem sonugclari iyidir. Bir yas altinda ameliyat olan 330 infantta
erken mortalite orani % 4,2 olarak bulunmustur. En yUksek mortalite orani %
12,5 ile ilk ay icinde ameliyat olanlarda iken, bir aydan sonra bu oran % 3’e
dusmektedir. Bu hasta grubunda ge¢ olum sadece U¢ hastada gorulmus,
bunlarin sadece birinde kalp hastaligi ile iligkili mortalite gosterilmistir (genis
aorta-pulmoner kollateraller nedeniyle gelisen kalp yetmezligi) (7).

Ameliyat sonrasi erken mortaliteyi yonlendiren en énemli bulgu,
ameliyat éncesi pulmoner arter genisliginin yeterli olmasidir. Anjiografik ve
ekokardiyografik olarak hesaplanan Mc Goon orani ile ameliyat sonrasi erken

mortalite arasinda iliski bulundugu biri Ulkemizden olan iki ayri ¢alismada
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gOsterilmistir (8,9). Mortalite ve sa§ ventriklil/aorta basinglari arasindaki iliski
onemlidir. Bu oranin 0,6'nin altinda olmasi mortaliteyi onemli oranda azalt-
maktadir.

Genis serili, uzun izlem sureli analiz sonuglarina gore, transatrial yak-
lagsimla yapilan ameliyatlar transventrikller yaklagsimla yapilan ameliyatlara
tercih edilmektedir (10). Primer tim dizeltme yapilanlar ile sant sonrasi ona-
rim yapilan hastalar arasinda reziduel sag ventrikil ¢ikim yolu darliginin go-
rulmesi yonunden fark bulunamamistir. Ameliyatin bir yasin altinda yapiima-

sinin 2.operasyon olasiligini arttirmadigi gosterilmistir (10).

Uzun Sireli Gozlem

ilk defa 31 Nisan 1954 tarihinde Walton C. Lillehein’in FT’de tim du-
zeltme uygulamasinin dzerinden 40 yildan daha uzun bir zaman gec¢migtir.
GuUnumuzde tum duzeltme ameliyatlarindan sonra hastalarin % 95’inden faz-
lasi erigkin yaslara ulasmaktadir. Knott-Craig ve ark. (10) tim duzeltme uygu-
lanmis FT’li hastalarda 20 yillik yasama oranini % 98, pulmoner atrezili FT’li
hastalarda ise bu orandan hafif disuk bulmuslardir. Baska bir ¢calismada 32
yillik yagsama orani saglikli kigilerde % 96 iken tum duzeltme ameliyati uygu-
lanmis FT’li hastalarda % 86 olarak saptanmistir (2). Benzer sekilde, Nollert
(11) 36 yillik izlemde postoperatif hastalarda 10, 20, 30 ve 36 yillik yasama
oranlarini sirasiyla % 97, % 94, % 89 ve % 85 bulmustur.

Ameliyatlarin uzun dénem sonuglari ameliyat yagina gore degismek-
tedir. Otuz yillik izlem sonrasi yagsama oranlari 5 yasinin altinda ameliyat
olanlarda % 90, 5-7 yas arasinda ameliyat olanlarda % 93 ve 8-11 yas ara-
sinda ameliyat olanlarda % 91 olarak bildirilmigtir. On iki yasindan sonra
ameliyat olanlarda ise bu oran % 76’a dusmektedir (12).

Hastalarin uzun dénem yasama oranlari mukemmel bulunsa da, kli-
nik izlemlerinde ortaya ¢ikacak sorunlar ve bunlarin éngoruleri merak konu-
sudur. Ameliyatlarin bebeklik donemine kaymasi ile komplikasyonlar azalmig
ve hastalarin yagsam kaliteleri artmistir. Ameliyat edilme yasi dustikce ge¢

donem prognozun iyilestigi bilinmektedir (10,13,14). Erken ameliyat ile sol
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ventrikul fonksiyonlari korunur, geg¢ aritmiler azalir ve uzamis siyanoz énlene-

rek hastalarin entelektiel ve bilissel yetenekleri korunur (10).

izlemde Gériilen Komplikasyonlar

1. Ani Oliim ve Aritmiler

Tum duzeltme ameliyatlarinin erken donem basarilari, ge¢ donemde
gelisen ani 6lum ve aritmilerle golgelenmistir. Tum duzeltme ameliyatlarindan
sonra ani 6lim riski % 4,6 gibi yliksek oranda bulunmustur. ilk yayinlanan
verilerde bifasikiler blogun komplet AV bloga ilerleyerek, ge¢ postoperatif AV
blok ya da semptomatik ventrikiler tagikardiye (VT) neden olabilecegi, bu
durumun ani olum riskini arttirabilecegi ileri surtlmustir. Ancak pacemaker
gerektiren gegici ya da kalici AV blok nadirdir. Cerrahi girisim sonrasi gortule-
bilen ani 6lumlerin nedeninin genellikle sag dal blogu veya kalp bloklari dedgil,
yine bu hastalarda sik gorulen ve ge¢ donemde geligsen ventrikller aritmiler
oldugu dusunulmektedir. Sonraki ¢alismalarda ani 6lum riski daha dusuk bu-
lunmustur. Silka ve ark. (15) ani 6lum riskini 10 yilda % 1,2, 20 yilda % 2,2,
25 yilda % 4 ve 30 yilda % 6 oraninda bulmuslardir.

Ventrikuler aritmi ve ani olum riski olan hastalarin 6nceden taninma-
sina yonelik sinirli sayida galisma vardir. Bu hastalarda ventrikuler aritmi icin
tanimlanan risk faktorleri sunlardir: Rezidiel hemodinamik anormallikler (sag
ventrikll fonksiyonlarinda azalma, sa§ ventrikil sistolik basincinda artma,
PY), reziduel elektrofizyolojik anomaliler (induklenebilir VT, ileti defektleri,
depolarizasyon ve repolarizasyon anomalileri), ge¢ operasyon yasi, uygula-
nan cerrahi (transatrial ya da transventrikller yaklagim)

Deanfield ve ark. (16) ventrikller aritmilerin, ge¢ ameliyat olan hasta-
larda daha sik goruldigunu ve onarimdan sonra bu aritmilerin devam ettigini
gostermiglerdir. Aritmilerin sadece cerrahi yas ile iliskili oldugunu, ameliyat
sonrasi erken dénem, izlem suresi ya da hemodinamik durum ile iligkili olma-
digini ileri sirmaslerdir. Zakha'nin (17) yaptigi baska bir calismada PY’in
siddetinin artmasi ve sag ventrikul dilatasyonunun, ventrikuler aritmi riskini

arttirdi§i goérulmistir. Ug yiz elli dokuz hastayi kapsayan ¢ok merkezli ret-
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rospektif bir calismada ge¢ ani 6lim gelisen ventrikller aritmili hastalarda
elektrofizyolojik ¢calismalarin bu hastalari belirlemede yardimci olmadidi gos-
terilmistir. Yirmi dort saatlik Holter monitdrizasyonunda hastalarin % 48’inde
spontan prematur ventrikiler atim, % 17’sinde VT gosterilmis, her iki bulgu
da daha buylk yasta ameliyata giden ve daha uzun sireli izlemi olanlarda
daha sik gorulmustur. Yirmi dort saatlik Holter monitorizasyonu ve sag
ventriktl basinci normal olan asemptomatik hastalarda 6nemli bir bulgu ola-
rak VT induklenememistir. Bes hastada ge¢ ani 6lum gorulmus, bu hastalarin
cogunda 24 saatlik EKG ve hemodinamide anormallik goésterilmigtir (2).
Harrison ve ark. (7) tasikardisi olan 18 tium dlzeltme ameliyati uygulanmig
FT’li erigkin hastanin klinik verilerini, 192 tagikardisi olmayan hasta verileri ile
kargilastirmig, tasikardi ile sag ventrikil ¢ikim yolu anevrizmasi ve PY ara-
sinda anlamli iligki bulundugunu géstermislerdir. Nollert ve ark. (2) da yapisal
anormalliklerin aritmi olusumunda belirleyici faktor oldugunu gostererek ben-
zer bulgular elde etmiglerdir. Gatzoulis (18) ise PY’in ani 6lum ve sustained
VT gelisimine neden olan en 6nemli faktdr oldugunu gdstermis, pulmoner
kapak fonksiyonlarinin duzeltiimesi ile ani 6lim riskinin azalabilecegini be-
lirtmigtir.

Son yillarda QRS suresi 180 msn veya daha uzun olan ve beraberin-
de artmis QT dispersiyonu bulunanlarda ani 6lum riskinin fazla oldugu ileri
surtlmektedir. Restriktif fizyoloji nedeniyle sag ventrikll boyutu daha kuguk
olan hastalarda QRS sulresi daha kisadir. Kronik sad ventrikil volim yUku
olan hastalarda nonrestriktif sag ventrikil fizyolojisi, uzamig QRS suresi ve
artmig ventrikuler aritmi insidansi vardir. Daliento ve ark. (19) erken addlesan
dénemde ameliyat edilen ve ortalama 16 yil izlenen 66 Kigilik bir ¢calismada
sustained VT ya da ventrikller fibrilasyonu bulunan alti hasta icin en iyi belir-
leyicinin QT dispersiyonu oldugunu gostermiglerdir. Gatzoulis ve ark. (20)
postoperatif FT'li hastalarda depolarizasyon ve repolarizasyon anomalileri ile
birlikte VT nin gorulebilecedini ve QRS suresinin 180 msn ve Uzerinde olmasi
ile beraber artmis QT, QRS ve JT dispersiyonu varsa bu hastalarda VT ge-

lisme riskinin dnemli oranda yukselmis oldugunu belirtmiglerdir.
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Ameliyat sonrasi ge¢ donemde en sik ventrikuler aritmiler gortlse de
supraventrikuler tasikardi (SVT), atrial fibrilasyon, atrial flatter gibi atrial arit-
miler de gosterilmigtir. Roos Hesselink (21) 55 erigkin hastanin 19'unda sinus
nod disfonksiyonu, 12’sinde atrial fibrilasyon ve flatter, 6’sinda SVT bulundu-
gunu gostermistir. Benzer olarak Cullen ve ark. (33) ameliyattan sonra 12
yillik izlemi olan hastalarin % 10’'unda SVT bulmuslardir. Hastalarda atrial
dilatasyon ve atriotomi skari bulunabilecegi igin bu tip disritmilerin gorulmesi
surpriz degildir.

2. Rezidliel Defektler ve Hemodinamik Anormallikler

Rezidlel defektler, kapaklarin ve miyokardin fonksiyon bozuklugu
her hastanin klinik durumunun farkh olmasina yol agar. Bu anomaliler hasta-
larin gogunda klinik semptomlara yol agmasa da egzersiz kapasitelerini etki-
leyebilir. Ameliyat sonrasi izlemde rezidlel defektler ve hemodinaminin de-
gerlendiriimesi hastalarin yonetiminde onemlidir.

2.1. Pulmoner Darhk

Tum duzeltme ameliyati uygulanmis hastalarda pulmoner arter dalla-
rinda darlik, daha o6nce yapiimis olan sant isleminin distorsiyonu, sag
ventrikil ¢ikim yoluna konulan yamanin basisi sonucu ya da reziduel
pulmoner darlik olarak gorulebilir. Periferik pulmoner darlik balon dilatasyonu
ya da stent takilmasi ile duzeltilebilir, ancak balon anjioplasti uygulanmasina
bagli anevrizma, stent migrasyonu, stent trombusu gibi komplikasyonlar goé-
ralebilir. Anevrizmal sag ventrikil ¢ikim yolu yamasinin basisi ya da
anastomoz yerinden kaynaklanan darlik sag ventrikil basincinin artmasina
yol agar ve yama revizyonu ile proksimal darligin cerrahi yaklasimla gideril-
mesini gerektirir. Sag ventrikul buyukliga ve fonksiyonlari, sag ventrikil ba-
sinci ve pulmoner kan akimi dagihiminda dengesizlik gibi pek ¢ok faktore
bagll olarak darligin transkateter yolla ya da cerrahi olarak tedavi

endikasyonu belirlenir (2).
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2.2. Reziduel Ventrikuler Septal Defekt

Reziduel VSD hastalarin % 5’inden daha azinda gorulir ve yeniden
ameliyat ihtiyaci fazla degildir. Nadiren bu defektler intramuraldir ve olusan
kanallar sag ventrikul serbest duvarinda, yamaya komsu miyokardda yerle-
simlidir. Sag ventrikll ¢ikim yolunda kaslarin eksize edilmesi ile iligkili olarak
klguk koronerlerin sag ventrikle fistlli de bildirilmistir. Cok az sayidaki has-
tada tamirden yillar sonra subaortik membrandz darlik rapor edilmistir. Darli-
gin ciddiyetine gore cerrahi eksizyon gerekebilir (2).

2.3. Pulmoner Kapak Anomalileri (PY)

Fallot tetraloji’li hastalarin bluyUuk ¢cogunlugunda ameliyattan once de
pulmoner kapak anormal oldugu i¢in renkli Doppler ekokardiyografi ile PY
gorulebilir (1).

Son yillarda kronik hipoksemi ve siyanozun neden oldugu yan etki-
lerden kaginmak igin erken sut gocuklugu doneminde tum duzeltme ameliyati
yapilmakta ve uzun sureli izlemde ¢ok iyi sonuglar elde edilmektedir. Ancak
bu durum sag ventrikdl ¢ikim yolu darhiginin giderilmesi i¢in % 90’lara ulagsan
oranlarda transanuler yama kullanma ihtiyacini ortaya ¢ikarmaktadir. Bu ne-
denle tim duzeltme ameliyati yapilmig FT’li hastalarda degisen derecelerde
PY sik gorulur. PY ameliyat sonrasi hastalarin % 60-90'inda bulunur, genel-
likle ¢ok uzun yillar iyi tolere edilir. Ancak zamanla PY siddeti artar, sag
ventrikllde dilatasyon ve disfonksiyona yol agar ve aritmi, ani 6lum ya da
konjestif kalp yetersizligi gibi nedenlerle morbidite ve mortaliteyi arttirir (22).
Shimozaki (23) izole konjenital PY olan hastalarin dogal seyirlerini izlemisg, 20
yilda hastalarin % 6’sinda semptom geligirken, surenin uzamasi ile semptom-
larin daha hizli arttigini ve semptomatik hasta oraninin 40 yilda % 29’a ¢ikti-
gini gérmustir. Semptomlar efor intoleransi, sag kalp yetersizligi, aritmiler ve
ani 6lum olabilir. Kronik PY egzersiz performansi ve sag ventrikul fonksiyon-
larini olumsuz etkiler (1).

Transanuler yama kullanilan hastalarda 22 yillik izlemde ciddi PY
insidansi % 30 civarinda bildirilmistir ve bu oranin hasta yasinin artmasi ile
daha da yukselecegi dusunulmektedir (24,26). Yirmi yil izlemi olan hastalarin

en az % 12’sinde PY’i kontrol edebilmek igcin pulmoner kapak replasmani
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(PKR) gerekmistir ve bu sayl muhtemelen zamanla artacaktir (27). Borowski
ve ark. (28,29) ameliyattan sonra ciddi PY gelisme slresini 3-27 yil arasinda
bulmuslar, diger arastirmacilar da benzer sureler rapor etmiglerdir (28,29).

Pulmoner yetmezligin ilerlemesi ve sag ventrikul fonksiyonlarinin bo-
zulmasinin mekanizmasli halen tam olarak ac¢ik degildir. Bazi hastalarda sag
ventrikul PY’i iyi tolere edebilirken, bazilarinda edemez. Ayrica sag ventrikul
dilatasyonunun tek nedeni uzun sureli PY degildir (30). d’'Udekem (25) sag
ventrikll ¢ikim yolunda parieto-septal ve parieto-parietal kas bantlarinin ke-
silmesinin sag ventrikil dengesinin bozulmasina ve sag ventrikdl
dilatasyonunun giderek artmasina yol agacagini ileri sirmustur. Bu hastalar-
da transanuler yamanin kullaniimasi sag ventrikul ¢ikim yolunda anevrizma-
ya neden olur ve infundibuler bolgenin de kasilmasi bozulur.

Son yillarda PY sonucu gelisen sag ventrikil dilatasyonu ve
disfonksiyonu sonucu ortaya c¢ikan restriktif sag ventrikil fizyolojisinin 6ne-
minden bahsedilmektedir. Tum dizeltme ameliyatindan sonra hastalarin %
50’sinden daha fazlasinda sag ventrikul diyastolik kompliansi azalmigtir ve
bu hastalarda transanuiler yamanin daha yuksek oranda kullanildigi gdsteril-
migstir (28).

Restriktif sag ventrikul fizyolojisi bulunan hastalarda sag ventrikul bo-
yutlari daha kuguktur, kardiyomegali daha azdir, QRS suresi daha kisadir ve
egzersiz performansi daha iyidir (31,32). Bu hastalarda ameliyat sonrasi er-
ken doénemde kalp debisi dusuktur, perikardial ve plevral efflizyon goérulur,
ameliyat sonrasi hastanede kalis sureleri daha uzundur. Sag ventrikul
restriktif fizyolojisine yol acgan faktorler bulunamamistir ve miyokardiyal
restriktif sureci ilerleten intrinsik faktorler bilinmemektedir (31,32). Restriktif
fizyolojinin; infundibulum ve septuma yerlestirilien yama, ge¢ ameliyat yasi,
ameliyat sirasinda uygulanan ekstrakorporeal dolasim, kardiyoplejik solus-
yon, hipotermi sonucu gelistigi ileri surilmektedir. Ancak en fazla transanuler
yama kullanilmasi suglanmaktadir. Bazi otoérler (26,31,33), erken primer tami-
rin veya once sant ameliyati yapilmasinin restriktif sag ventrikul riskini azal-

tabilecegini ileri sirmuslerdir.
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Reziduel pulmoner darlik ve distal pulmoner arter darliginin PY ve
sag ventrikdl fonksiyonlari tzerine olumsuz etkisinin oldugu da gosterilmistir
(28,34). Bu reziduel darliklarin mumkunse balon dilatasyon ya da stent ile
giderilmesi onerilmektedir (2).

Pulmoner kapak replasmanini zamanlamasi ve  spesifik
endikasyonlari halen ¢ok net degildir. Pulmoner yetmezlik sonucu gelisen
sag ventrikul dilatasyonu, aritmi ve ani Olum riskini arttirmaktadir. Sag
ventrikul dilatasyonu, PKR’den sonra da morbidite ve mortaliteyi arttiracaktir.
Erken ¢ocukluk déneminde yapilacak bir kapak cerrahisi ile gok mikemmel
sonuglar alinabilir, ancak hasta erigkin yasa ulastiginda tekrar bir cerrahi ge-
cirme riski yasayacaktir. Buna karsin PY’in benign kabul edip PKR’nin geg¢
yapilmasi, izlemde ventrikul fonksiyonlarinda geriye donmesi mumkun olma-
yan bozukluklara neden olacaktir.

Literatirde PKR’nin dilate sagd ventrikil Uzerine etkileri ile ilgili farkli
sonuglar bulunmaktadir. Hazekamp ve Vliegen (29,35) sag ventrikul diyastol
ve sistol sonu volumunun anlamli olarak azaldigini, ancak sag ventrikul
ejeksiyon fraksiyonunun (EF) degismedigini belirtirken, Therrien (22) PKR
sonrasi higbir bulgunun gerilemedigini, eger PKR yapilacaksa sag ventrikul
fonksiyonlari bozulmadan yapilmasi gerektigini ileri surmustur. d’'Udekem ve
ark. (25) radionuklid anjiyografi kullanarak sag ventrikul diyastol sonu ¢apin-
da iyilesme olmadidini, sad ventrikilin diyastol sonu c¢apinin sol ventrikul
diyastol sonu c¢apina oraninda anlaml artma oldugunu, Bove (36) ise sag
ventrikil EF’'unun dizeldigini rapor etmiglerdir. Warner (37) ise M-mod eko-
kardiyografi kullanarak sag ventrikul diyastol sonu ¢apinin vicut alani indek-
sine oraninin énemli dlgide kiguldigunu gostermistir. Tum otdrler farkli so-
nuglar bildirse de, hepsinin ortak bulgusu PKR’den sonra hastalarin egzersiz
kapasitelerinin dnemli derecede duzeldigidir.

Gunumuzde hayati tehdit eden aritmiler ve ani 6lum igin en hassas
belirleyicinin EKG’'de QRS suresinin artmasi (180 msn’nin tzeri) oldugu bi-
linmektedir. Bu durum yeniden ameliyat i¢in bir endikasyon sayilirken, cerrahi
igin hasta secimi guctir. Onemli pulmoner kapak yetersizligi ile birlikte cerrahi

ya da kateter teknikleri ile dizeltiiemeyen pulmoner hipoplazi ve darligi olan,
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rezidliel VSD’si bulunan, agir triklispit yetmezligi (TY) olan hastalar PKR igin
adaydir. Endikasyonu daha az belirgin olan grup, seri ekokardiyografik ¢a-
igmada sag ventrikil boyutu ve fonksiyonlarinda degisiklik saptananlar ve
egzersiz testleri ile egzersiz kapasitelerinde 6nemli bozulma gosteren hasta-
lardir (2).

2.4, Trikuspit Yetmezligi

Hastalarin 6nemli bir kisminda vardir, zamanla kotulesebilir. Sag
ventrikul basinci ylksek degilse fizik inceleme ile duyulmasi zordur. Geg yas-
ta tim dizeltme ameliyati olanlarda uzun sureli yiksek basinca maruz kalma
sonucu miyokartta oldugu gibi, kapakta da fibrozis geliserek TY gorUlebilir
ancak en sik sag ventrikul dilatasyonuna bagli olarak gorulur. Bakteriyel
endokardit gecirme ya da primer tamir sirasinda kapak hasarlanmasi diger
TY nedenleri arasindadir. Uzun sureli volum yUkd varsa homogreft yerlesti-
rilmesi sirasinda trikispit kapak replasmani ya da annuloplasti de gerekir (2).

3. Egzersiz Testlerinde Anormallik

Tum duzeltme ameliyatlarindan sonra hastalarin ¢cogunun egzersiz
kapasiteleri iyidir. Fakat yogun ve agir egzersizlerden sonra hastalarda
onemli kardiyopulmoner bozukluklar tanimlanmistir. Wessel ve Paul (38) 87
calismadan 3000’in Uzerinde hastanin verilerini toplamig; maksimum oksijen
tUketimini normalin % 81’i, calisma kapasitesini ise normalin % 85’i olarak
bulmuslardir. Ge¢ yasta ameliyat edilen ve uzun sureli izlemi olanlarda bu
oran daha dusuktur. Maksimum kalp hizlari normalin altindadir ve egzersiz
sureleri azalmigtir. Hastalarin istirahat sirasinda kalp hizlari normal olsa da,
bu durum en azindan sinus nod disfonksiyonu oldugunu destekler (2,38).
Pulmoner arter darligi, PY ya da sad ventrikil disfonksiyonu gibi
hemodinamik bozukluklari olanlarin egzersiz kapasiteleri azalmistir ve egzer-
sizle iligkili aritmiler daha siktir. Hastalarda ayrica pulmoner arter agacinin
durumuna ve dagilimina gore egzersiz sirasinda ventilasyon anomalileri de
olabilir (2).
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4. Ventrikul Fonksiyonlarinin Bozulmasi

Tum dlzeltme ameliyatindan sonra gelisen PY’in sag ventrikul fonk-
siyonlar (izerine olumsuz etkisi oldugu ¢ok uzun yillardir bilinmektedir. Ozel-
likle sistolik fonksiyon bozuklugu ve egzersiz intoleransi nedeniyle PKR yapi-
lan hastalar vardir. Daha erken yaslarda tim duzeltme ameliyati yapiimasi
nedeniyle artan transanuler yama kullanma ihtiyaci, PY’in sikhigi ve siddetinin
artmasina yol agmaktadir. Ameliyat dncesi normal olan sag ventrikul volimu
tamirden sonra artmakta, EF azalmaktadir. Uzun sireli izlemde sistolik fonk-
siyon bozuklugu gelismesinde PY dnemli bir faktordlr. Ancak cerrahi sirasin-
da yapilan kas rezeksiyonlari (6zellikle parieto-parietal ve parieto-septal),
cikim yoluna ve VSD’ye konulan yama da erken donemde sag ventrikul den-
gesini bozmakta, infundibuler bdlge kontrakte olamamakta, sistolik fonksiyon-
lar etkilenmektedir. Ayrica cerrahi uygulamanin ge¢ yasta yapilmasi nedeni
ile ylksek basinca daha fazla maruz kalan sag ventrikiil miyokardinda geli-
sen fibrotik degisiklikler sag ventrikul fonksiyonlarinin bozulmasina katkida
bulunmaktadir. Reziduel ¢ikim yolu darligi, intrakardiyak bir sant, persistan
sag ventrikul hipertrofisi, daha dnce yapilmis palyatif cerrahiye sekonder ge-
lisen periferal pulmoner arter distorsiyonu ve vaskuler hastalik sag ventrikil
fonksiyonlarini bozarak daha erken bir reoperasyon gereksinimine yol acar
(2).

Ameliyat sonrasi ddonemde anormal sag ventrikll fizyolojisi ile iligkili
olarak sag ventrikll diyastol ve sistol sonu volumleri artar, diyastolik fonksi-
yonlar da sistolik fonksiyonlar gibi bozulur. Ge¢ donemde onemli PY ve
diyastolik fonksiyon bozuklugu olan hastalarin bayuk bir kisminda restriktif
tipte sag ventrikuler diyastolik disfonksiyon vardir (31,32).

Pulmoner yetmezlik olan hastalarda dnemli sag ventrikil fonksiyon
bozuklugu oldugu bilinmektedir, ancak sol ventrikul fonksiyonlari ile ilgili daha
az sayida yayin vardir. FT’de pulmoner kan akimi azalmig oldugu icin sol
ventrikll boyutlari kiglk olabilir. Sol ventrikildeki bu hipoplazi cerrahiden
sonraki uzun siireli prognoz ve yasam kalitesi icin dnemli bir faktérdiir. ilave-

ten ameliyat dncesindeki hipoksemi, yuksek hematokrit duzeyi ve cerrahi du-
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zeltme yasinin blyulk olmasi ge¢ sol ventrikll disfonksiyonu igin potansiyel
risk faktorleridir (39).

Housdorf ve ark. (39) cerrahi sonrasi ge¢ donemde sol ventrikul
sistolik fonksiyonunun dnemli dlgide ameliyat dncesi hipokseminin, dolayi-
siyla pulmoner perflizyonun derecesine bagimli oldugunu, bu nedenle erken
donemde yapilacak tum duzeltme ameliyatinin sol ventrikal miyokardinin ma-
ruz kalacagi hipoksemiyi azaltarak, ge¢ donemde daha iyi sol ventrikul fonk-
siyonlarina olanak saglayacagini ileri sirmusglerdir

Gunumuzde sistol ve diyastolde ventriklller arasindaki etkilesimin
onemi uzerinde durulmaktadir. Perikard ve ortak interventrikiler septum ne-
deniyle sag ventriklil ¢capi ve fonksiyonlarindaki degisiklikler sol ventrikdl
diyastolik performansini etkiler. Deneysel calismalarda akut sag ventrikdl
basing ve volim yukdndn sol ventriklil basing-volim egrisini yukari ve sola
kaydirdigi gosterilmistir. Komplianstaki bu azalma septal hareketlerdeki degi-
sikliklerle iligkili bulunmustur (40,41). Son yillarda yapilan bir ¢alismada,
ameliyat edilmis 21 hastanin sag ve sol ventrikil fonksiyonlari 10 yil ara ile
degerlendirilmig, pulmoner yetersizligin uzun donemde sag ve sol ventrikul
fonksiyon bozukluguna neden oldugu gosterilmistir (42). Kondo ve ark. (43)
sol ventrikul fonksiyon bozuklugunun PY nedeniyle sag ventrikulin genisle-
mesi sonucunda gelistigini ileri sirmuslerdir.

Bu c¢alismanin amaci; 1998-2010 vyillari arasinda Cocuk Kardiyoloji
BolumiU’'nde tani konulan ve tedavi edilerek izleme alinan Fallot Tetralojili
olgularin retrospektif olarak incelenerek, klinik 6zelliklerinin belirlenmesi, uy-
gulanan ameliyatlardan sonra gelisen erken ve ge¢ donem komplikasyonlarin
degerlendiriimesi ve yillar iginde degisen ameliyat teknikleri ile komplikasyon

oranlari arasindaki iligkinin belirlenmesidir.
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GEREG VE YONTEM

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi, Cocuk Kardiyoloji Bo-
limU’'nde Fallot Tetralojisi nedeni ile 1998 - 2010 yillari arasinda ameliyat
olmus 100 olgu retrospektif olarak incelendi. Olgularin; demografik 6zellikleri,
ekokardiyografi bulgulari, katater anjiografi bulgulari, ameliyat zamani, ameli-

yat tipleri, ameliyat sonrasi izlem bulgulari incelendi.

Demografik Ozellikler

Olgularin cinsiyetleri, ilk bagvuru yaslari, bagvuru esnasindaki agirlik
ve boy persantilleri, intrauterin tani alip almadiklari, ailede veya kardeslerde
KKH olup olmadigi, anne baba arasindaki akrabalik iligkisi, basvuru sikayeti,

izlemde spell gegirip gegirmedikleri incelendi.

Ekokardiyografik Degerlendirme

infundibular ve valviiler pulmoner stenoz derecesi, aorta pulmoner
kollateraller ve eslik eden ek kardiyak anomalilerin varli§i, modifiye BT sant
uygulamasi olup olmadigi arastirildi.

Fallot tetralojisi tanisi almis olgularin tani anindaki EKO bulgularinda,
pulmoner kapak gradienti 40 mmHg altinda olan olgular hafif Fallot
Tetralojisi, 41-80 mmHg arasinda olan olgular orta Fallot Tetralojisi, 80

mmHg Uzerinde olan olgular agir Fallot Tetralojisi olarak tanimlandi.

Kataterizasyon ve Anjiografi Uygulamasi

Bu islemde sad ventrikil basinci ve oksijen saturasyonu,
anjiografideki ana pulmoner arter, pulmoner bifurkasyon, pulmoner arter dal-

lar1, aortapulmoner kollateraller ve koroner arter anomalileri degerlendirildi.
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Ameliyat

Olgularin ameliyat yaslari, ameliyat sirasinda kilo ve boy persantilleri,
ameliyat tipleri (modifiye BT sant ve tUm duzeltme ameliyatlari) ve tim du-
zeltme cerrahi teknikleri incelendi. Cerrahi teknikler;

1. teknik: VSD kapatiimasi ve infundibuler yama ile genisletilmesi,

2.teknik: VSD kapatilmasi ve transanuler perikard yama ile sag
ventrikul ¢ikis yolu ve darlik genisletiimesi,

3. teknik: VSD kapatiimasi ve konduit uygulamasi seklinde siniflandi-
rildi.

Ameliyat Sonrasi izlem

Erken donemde; ameliyat sonrasi 6len olgu sayisi, yagsayan olgular-
da reziduel defektler, ritim bozukluklari, rezidliel defekt nedeni ile medikal
tedavi alma orani, reziduel kardiyak defektler digsinda gorulen sistemik komp-
likasyonlar incelendi. Ge¢ dénemde ise; rezidlel defekt nedeni ile 2.kez
katater anjiografi ve invaziv girisim yapilan veya tekrar ameliyat olan olgular
incelendi. Tum olgular, izlem sureleri, izlemde yapilan Holter incelemelerinde
goérilen ritim problemleri, antiaritmik tedaviye baslama oranlari agisindan de-

gerlendirildi.

Mortalite ve Morbiditenin Degerlendirilmesi

Ameliyat sonrasi ilk bir hafta icinde kaybedilen olgular erken
mortalite, ilk 1 ay icerisinde kaybedilen olgular ise ge¢ mortalite olarak deger-
lendirildi. Morbidite agisindan ameliyat sonrasi gorulen rezidiel PS derecesi
40 mmHG ve alti olan olgular hafif, 41-80 mmHG arasi olan olgular orta, 80
mmHG ve Usti olan olgular agir PS olarak gruplandirildi. Pulmoner yetmezlik
derecesi ekokardiyografik incelemede bir-iki pozitif olan olgular hafif PY, iki-
uc pozitif olan olgular orta PY, Ug¢-dort pozitif olan olgular ise agir PY olarak

siniflandirildi.
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Bu calismanin gergeklestirimesinden énce Uludag Universitesi Tip
Fakultesi Etik Komitesi 29 haziran 2010 tarihli 2010-4/6 karar numaral etik

kurul onay1 alindi.

istatistiksel Degerlendirme

Caligmanin analizleri SPSS 13,0 (Chicago, IL.) programinda yapilimis
olup, calismada surekli ve kesikli degiskenler tanimlayici istatistik olarak
medyan (minimum-maksimum) dederleriyle, kategorik degiskenler ise sayi ve
ilgili yuzde degerleriyle ifade edilmistir. Strekli ve kesikli degiskenlerin gruplar
arasi kargilastirmalarinda Kruskal Wallis ve Mann Whitney U testi kullaniimis
olup, kategorik degiskenler gruplar arasinda ki-kare testi kullanilarak karsilas-
tinlmistir. izlem sirelerinin ameliyat yasi ve saturasyon gruplari arasinda
kargilastirmalari igin Kaplan Meier analizi yapilmis olup gruplar arasi karsi-
lagtirmalar logrank test kullanilarak yapilmigtir. P<0.05 istatistiksel olarak

anlamli kabul edilmistir.
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BULGULAR

Demografik Bulgular

Calismada ,yaslar1 1 gun ile 15 yas arasinda degisen (ortalama: 190
gun, ortanca: 42 gun) 53’0 (% 53) erkek, 47’si (% 47) kiz olan toplam 100
olgu deg@erlendirildi. Bagvuru esnasinda agirhd: 3p altinda olan 22 olgu (%
22), boylari 3p altinda olan 21 olgu (% 21) mevcuttu. intrauterin tani alan ol-
gu sayisi 8 idi (% 8). Ailede veya kardeslerde konjenital kalp hastahdi olan 14
olgu vardi (% 14). Anne-baba arasinda akrabalik 19 olguda mevcuttu. Bunla-
rin 12’sinde akrabalik derecesi 1.dereceden, 4’inde 2.dereceden, 3’Unde ise
3.dereceden idi. incelenen 100 olgunun 62’sine rutin muayene sirasinda (ifii-
rim duyulmasi Uzerine tani konuldu. Kalan 29 olgunun basvuru sikayeti
siyanoz idi. 8 olguya bagka anomali ya da sendrom nedeni ile arastirilirken, 1
olguya ise Down sendromu nedeni ile tetkik edilirken tani konulmustu (Grafik-
1). izlem sirasinda 39 olguda (% 39) siyanotik spell gorildi. Siyanotik spell

gecirme yasli ortalama 6 ay olarak saptandi.

9%

Osiyanoz

B iifiirim

Osendrom

62%

Grafik - 1: Fallot tetralojili olgularin basvuru sikayeti

Ekokardiyografik Bulgular

Ekokardiyografide, olgularin % 35’i( n=35) agir Fallot tetralojisi gru-
bunda, % 65’i (n=65) hafif ve orta dereceli Fallot Tetralojisi grubunda idi.

Fallot Tetralojili 48 olguda (% 48) eslik eden ek kardiyak anomali yoktu. Ka-
27



lan olgularin 21’inde (% 21) sag arkus aorta, 7’sinde (% 7) ASD, 4’Unde (%
4) PSSVK, 4’Unde (% 4) PDA, 4’Unde (% 4) pulmoner kapak yoklugu, 4’iinde
(% 4) PDA ve sag arkus aorta, 3'Unde (% 3) ASD ve PSSVK, 2’'sinde (% 2)
ASD ve pulmoner kapak yoklugu, 2’sinde (% 2) ASD ve sag arkus aor-

ta,1’'inde (% 1) aortapulmoner kollateral mevcuttu (Grafik-2)
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Grafik - 2: Fallot tetralojisi’ne eslik eden ek kardiyak anomaliler (%)

Kataterizasyon Anjiografi Bulgulari:

Kateter anjiografi yapilma yasi , ortalama 18 ay olarak saptandi.
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Tablo - 1: Katater anjiografi esnasinda agirlik persantili

Agirik | <3p 3-10p | 10-25p | 25-50p | 50-75 p | 75-90 p | >90 p

persantili

Olgu 20 12 28 27 10 3 0

sayisl

Tablo - 2: Katater anjiografi esnasinda boy persantili

Boy <3p 3-10p | 10-25p [ 25-50p | 50-75p | 75-90p | >90 p
persantili

Olgu 19 11 28 28 9 4 1
sayisl

Katater anjiografi esnasinda boy persantili 50 persantil altinda olan
86 olgudan 19'unun, agirlik persantili 50 persantil altinda olan 87 olgudan ise
20’sinin 3 persantilin altinda oldugu tespit edildi (Tablo-1,2).

Kataterizasyon anjiografi yapilan olgularin 18inde (% 18) ana
pulmoner arter hipoplazisi, 13’Unde (% 13) pulmoner arter bifurkasyonunda
darhk, 15'inde (% 15) pulmoner arter dallarinda hipoplazi, 9unda (% 9)
aortapulmoner kollateral saptandi (Grafik-3). Katater anjiografi girisiminde
ortalama oksijen saturasyonu % 85 idi. 12 olgunun (%12) oksijen
saturasyonu % 66-75, 64 olgunun (%64) % 76-85, 24 olgunun (%24) ise %

85 in Uzerinde tespit edildi.

29




O ana pulmoner arter

hipoplazisi
9; 16% pop

18;33% B pulmoner bifurkasyonda
@ i
O pulmoner arter
. 0,
15; 27% dallarinda hipoplazi
13; 24%
’ O aortapulmoner kollateral

Grafik-3: Katater anjiografi bulgular

Ameliyat

Katater anjiografi yapilmadan modifiye BT sant ameliyati uygulanmis
18 olgu (% 18) mevcuttu. Yas ortalamasi 6 ay olan bu olgularin 13’Une sol,
4’Une sag, 1’ine ise hem sag hem de sol modifiye BT sant uygulamasi yapil-
migti. Tium dlzeltme ameliyatinin yas ortalamasi 25 ay olarak saptandi.

Tum dizeltme ameliyati uygulama yasina bakildiginda, 12 ayin al-
tinda ameliyat olan 7 hastanin (% 7 ), 12-15 ay arasi 10 hastanin (% 10), 16-
18 ay arasi 19 hastanin (% 19), 18-24 ay arasi 64 hastanin oldugu (% 64 )
saptandi (Tablo-3).

Tablo - 3: Yas gruplarina gére ameliyat edilen olgu sayisi

Ameliyat uygu-

lama yas!i
<12 ay 12-15 ay 16-18 ay 18-24 ay

Hasta sayisi 7 10 19 64

Ameliyat olan 100 olgu ameliyat teknigi agisindan degerlendirildigin-
de, 88 olguya (% 88) VSD kapatiimasi ve transanuler perikard yama ile sag
ventrikdl ¢ikis yolunun ve bifurkasyon darliginin genisletiimesi, 6 olguya (%
6) VSD kapatiimasi ve infundibuler bolgenin yama ile genigletilmesi, 6 olguya

da (% 6 ) VSD kapatilmasi ve konduit uygulamasi yapildigi saptandi.
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Ameliyat Sonrasi izlem

Ameliyat sonrasi 100 olgudan 11 olgunun (% 11) kaybedildigi tespit
edildi. Bu olgulardan yedisi ameliyat sonrasi ilk birinci haftada, tGgu 1 hafta ile
1 ay arasinda, biri ise 1 aydan sonra kaybedilmisti. Ameliyat sonrasi yasayan
89 olgunun 5 inde (% 5.6) hafif derecede reziduel PS, 71 inde (% 79.8) orta
derecede reziduel PS, 13 Unde (% 14.6) adir derecede reziduel PS saptandi.
Ameliyat sonrasi yasayan 41 hastada (% 46.1) reziduel VSD, 72 hastada
hafif derecede rezidiel PY(% 80.9), 8 hastada orta derecede rezidiel PY (%
9), 1 hastada (% 1.1) ise agir derecede reziduel PY mevcuttu. Ameliyat son-
rasi erken donemde gdrulen ritim problemleri, 6 olguda (% 6) komplet sag dal
blodu, 1 olguda (% 1) komplet sag dal blogu ve birinci derece AV blok, 1 ol-
guda (% 1) VES, 4 (% 4) olguda birinci derece AV blok, 1 olguda (% 1) tam
AV blok ve 1 olguda(% 1) SVT idi (Tablo-4).

Tablo — 4: Ameliyat sonrasi erken donemde gorulen ritm problemleri

KSDB ve

1.derece
Aritmi KSDB AV blok VES 1. derece | Tam AV | SVT
tipi AV blok blok
Olgu 6 1 1 4 1 1
sayisl

AV: Atrioventrikiler KSDB: Komplet sag dal blogu VES: Ventrikiler extrasistol SVT:
Supraventrikuler tasikardi

Reziduel defekti olan 84 olgunun (% 84) kalp yetersizligi nedeniyle
medikal tedavi aldigi saptandi. Rezidiel defekt nedeni ile 2.kez katater
anjiografi ve periferik balon anjioplasti yapilan hasta sayisi 24 (% 27), 2 kez
opere olan hasta sayisi 8 (% 8) idi. Fallot tetralojisi nedeni ile ameliyat olan
ve yasayan 89 olgunun ortalama izlem suresi 9 yil (2 + 16 yil) olarak saptan-
di.

Ameliyat sonrasi ge¢ donemde gorulen ritim problemlerine bakildi-
ginda; 9 olguda (% 10.1) 1.derece AV blok ve komplet sag dal blogu, 4 olgu-

da (% 4.5) SVT, 8 olguda (% 9) VES, 15 olguda (% 16.9) komplet sag dal
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blogu ve VES, 20 olguda (% 22.5) komplet sag dal blogu, 1 olguda (% 1.1)
VES ve SVT, 2 olguda (% 2.2) 1.derece AV blok saptandi. 6 olguya (% 6.7)
antiaritmik tedavi baglandigi tespit edildi (Tablo-5).

Tablo — 5: Ameliyat sonrasi ge¢ donemde gortlen ritim problemleri

KSDB
ve
Aritmi SVT VES KSDB | KSDB | VES 1.derece
1.derece
tipi ve VES ve AV blok
AV blok
SVT
Olgu 9 4 8 15 20 1 2
sayisi

KSDB: Komplet sag dal blogu AV: Atrioventrikiler SVT: Supraventrikiler tagikardi VES:
Ventrikller extrasistol

Ameliyat sonrasi kalp digi gorulen komplikasyonlar, 7 olguda
konvulziyon (% 7), 3 olguda serebral infarkt (% 3) 6 olguda (% 6) renal yet-
mezlik,1 olguda (% 1) hemotoraks, 1 olguda (% 1) silotoraks, 4 olguda (% 4)
anksiyete bozuklugu, 2 olguda (% 2) sepsis, 1 olguda (% 1) atelektazi, 1 ol-
guda (% 1) pndmotoraks, 2 olguda (% 2) pulmoner 6dem olarak saptandi.
Katater anjiografi islemi esnasinda agirlik ve boy persantilleri ile girisim es-
nasindaki oksijen saturasyonlari karsilastirildiginda anlamh bir iligki saptan-
madi (p=0.323) (Tablo-6,7).
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Tablo — 6: Katater anjiografi islemi esnasinda agirlik persantili ile girisim es-
nasindaki oksijen saturasyon duzeyleri

Agirhik persantili Oksijen
saturasyonu(%)
<3p 80
3-10p 83
10-25p 85
25-50 p 80
50-75 p 84
75-90 p 89

Tablo — 7: Katater anjiografi islemi esnasinda boy persantili ile girisim esna-
sindaki oksijen saturasyon duzeyleri

Boy persantili Oksijen
saturasyonu(%)
<3p 84
3-10p 80
10-25p 85
25-50 p 80
50-75 p 83
75-90 p 89
>90 p 70

Ameliyatin uygulanma yasi ile reziduel defekt gorulme sikligi arasin-
da anlamli bir iliski saptanmadi (p=0.116).
Uygulanan ameliyat teknikleri ile ameliyat sonrasi gelisen rezidlel

defektler Tablo-8'de belirtilmistir. 2.teknigin uygulandi§i olgularda rezidiel
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defekt gorilme oraninin daha fazla olmasi istatistiksel olarak anlamli bulun-
mamakla birlikte, bu durum tim duzeltme ameliyatinda 2.teknigin daha sik

kullanilmasi ile ilgili olabilir.

Tablo — 8: Ameliyat teknikleri ve sonrasinda goérulen reziduel defektler

Ameliyat teknigi | Rezidlel PS Rezidiel PY Rezidiiel VSD p
1.teknik 6 6 3 >0,05
2.teknik 72 69 37 >0,05
3.teknik 6 6 2 >0,05

1.teknik: VSD kapatiimasi ve infundibuler bdlgenin yama ile genigletiimesi

2.teknik: VSD kapatilmasi ve transandiler perikard yama ile sag ventrikil ¢ikis yolu
ve bifurkasyon darliginin genisletiimesi

3.teknik: VSD kapatilmasi ve kondiit uygulamasi

Ameliyat yas! ile ameliyat sonrasi erken ve ge¢ donemde gorulen ri-
tim bozukluklar arasinda anlamli iliski saptanmadi (p=1). Ameliyat sonrasi
sag kalimi etkileyen faktorler arasinda FT'de, ana pulmoner arter ve dallari-
nin gelisim derecesi incelendi ve istatistiksel olarak anlamli etkisinin olmadigi
tespit edildi (p=0.6).Hafif, orta ve agir rezidiel PY varlhgi ile 2.kez ameliyat
olma sikhgi arasinda anlamli bir iliski saptanmadi (p=0.59).

Fallot tetralojisi’nde erken ameliyat yasinin yasam suresi Uzerine et-
kisine bakildiginda, ameliyat uygulanma yasi arttikgca yagsam suresinin uzadi-
g1 gorulda. Ameliyat uygulanma yasi 12-15 ay arasi olan hastalarda yagsam
suresi 4,94 £+ 1,66, 16-18 ay olanlarda 7,46 + 0,97, 19-24 ay olanlarda 9,56 +
0,43, 25 aydan blyuk olanlarda 15,18 £ 0,4 yil oldugu saptandi. Ameliyat
yasl ile yasam sureleri karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli bir iligki
tespit edildi (p<0,001) (Tablo-9).
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Tablo — 9: Ameliyat uygulanma yasi ile yasam suresi arasindaki iligki

Ameliyat uygulanma yasi(ay) | Yasam suresi(yil) P degeri
12-15 4,94+ 1,66 <0,01
16-18 7,46+0,97 <0,01
19-24 9,56+0,43 <0,01
>25 15,18+ 0,4 <0,01

Spell gecirme yasinin olgularin yasam sureleri Gzerine etkisi incelen-

diginde anlaml bir iligki bulunmadi (p=0.09). Ameliyat dncesi bakilan oksijen

saturasyon degerleri ile ameliyat sonrasi yasam suresi karsilastirildiginda,

saturasyon degerleri % 66-75 olan olgularin yasam sureleri 8,4 + 1,48, % 76-

85 olan olgularin ise yasam sureleri 14,45 + 0,55 yil olup, bu degerler istatis-

tiksel olarak anlamli idi (p<0.019) (Tablo-10).

Tablo—-10: Oksijen saturasyon degerleri ile ameliyat sonrasi yasam sureleri-

nin karsilastiriimasi

Oksijen saturasyon degeri Yasam suresi P
%66-75 8,4+1,48 <0.019
%76-85 14,45+0,55 <0.019
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TARTISMA VE SONUG

Fallot tetralojisi, konjenital kalp hastaliklarinin % 10’una yakinini
olusturur ve siyanotik kalp hastaliklari icinde en sik gorulenlerden birisidir
(44). Ferencz ve ark. (45) tarafindan yapilan, ¢calismada; tim konjenital kalp
hastaliklari (KKH) arasinda Fallot tetraloji'si % 6,8 ile 6. sirada yer alarak en
sik rastalanan siyanotik kalp hastaligi olarak tanimlanmistir. Calismada olgu-
larin % 56,4°U erkek, % 43,6’s1 kiz olgu olarak saptanmistir. Boon ve ark. (46)
tarafindan yapilan calismada, 60’1 erkek, 40’1 kiz olmak Uzere 100 Fallot
Tetralojili olgu incelenmis ve tani aninda bagvuru yas ortalamasinin 3 yas
oldugu bildirilmigtir. Karagol ve ark. (47) yaptigi calismada ise siyanotik
konjenital kalp hastaliklari icerisinde en sik Fallot Tetralojisi goruldigu ve
¢ogunlugun erkek olgular oldugu bildirilmistir (% 66.6). Calismamizda yaslari
1 gun ile 15 yas arasinda degisen (ortalama: 190 gun ) 53’0 (% 53) erkek,
47’si (% 47) kiz toplam 100 olgu incelenmis olup literatur ile uyumlu olarak
FT’nin en sik erkek olgularda goéruldugu tespit edilmistir.

Fallot Tetralojili olgularda etiyolojide genetik faktorler dnemli rol oy-
nadigi i¢in her FT'li olgunun fenotipik ve genotipik 6zelliklerinin dikkatli deger-
lendirilmesi ve ailenin riskler konusunda bilgilendiriimesi gerekmektedir. Le-
vent ve ark. (48) tarafindan yapilan ¢alismada FT’li grupta ailede KKH géril-
me sikhgr % 4.2 olarak tespit edilmis ve kontrol grubuna gére anlamli olarak
yuksek bulunmustur. Fallot Tetralojili olgularin kardeslerinde KKH goérulme
orani % 8.4 olarak saptanirken kontrol grubunda kardesi konjenital kalp has-
tasi olan olgu olmadigi bildirilmistir. Boon ve ark. (46) tarafindan yapilan ¢a-
lismada ailede veya kardeslerde konjenital kalp hastaligi oykusu olan 31 ol-
gunun 8'i Fallot Tetralojisi, kalan 23 olgu ise diger konjenital kalp hastaligi
tanisi almigtir. Calismamizda ise ailede veya kardeslerde konjenital kalp has-
taligi olan 14 olgu (% 14) tespit edildi.

Levent ve ark. (48) tarafindan yapilan ¢alismada FT'li olgularin ebe-
veynleri arasinda akrabalik orani (% 28) kontrol grubuna gore (% 4.3) anlamh

olarak yUksek saptanmistir. Karagol ve ark. (47) tarafindan yapilan ¢alisma-
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da ise konjenital kalp hastaligi olan 127 hastada (% 19.5) ¢ogunlugun Ugun-
cu derece oldugu degisik derecede akrabalik iligkisi bulundugu bildirilmistir.
Veriler kiyaslandiginda bazi kalp anomalilerinde toplum ve kontrol grubu
yuzdesinin Uzerinde bir akraba evliligi sikligi olmasina ragmen istatistiksel
olarak hi¢bir KKH’I tipinde ve genelinde akrabalik agisindan anlaml fark sap-
tanmamistir. Ayni ¢calismada Fallot Tetraloji tanisi almis 22 olgudan 8 inde
akrabalik iligkisi saptanmis olup istatistiksel olarak anlamli bulunmamistir.
Ayrica calismada KKH'’1 olan akraba dykusu sadece 16 (% 3.3) olguda tespit
edilmigtir. Calismamizda anne—baba arasinda akrabalik 19 olguda (% 19)
saptandi. Cevresel ve genetik faktorlerin etkilesimi sonucu ortaya ¢iktigi di-
sunulen KKH’da, nedene yonelik olarak akrabalik konusunda anlamli bir iligki
saptanmamis olsa da bu konu ile ilgili daha fazla ¢alismaya ihtiyag vardir.
Konjenital kalp hastaliklarinda en énemli sorunlardan biri buylime ve
gelisme geriligidir (49-60). Bunda en 6nemli faktorin yetersiz alim oldugu
belirtimektedir (51). Anoreksi ve hipoksi besin alimini zorlastirir (49-51, 59-
61). Periferal hipoksi, besinlerin yeteri kadar yikilamamasina neden olur. Ay-
rica malabsorbsiyon da nedenler arasindadir. Yapilan bazi ¢aligmalar, ¢o-
cuklarin gaitada protein ve yag kaybettiklerini gdstermistir (49, 51, 53, 54, 57-
61). Bu da anoksi ile kalp yetersizligine bagli intestinal mukoza 6deminin ba-
girsak duvarini etkilemesi ile agiklanabilir (49, 54, 59). Cil ve ark. (62) tara-
findan yapilan, KKH’ da malnutrisyon prevalansinin arastirildigi ¢alismada,
siyanotik KKH’li ve tedavi alan soldan saga santli KKH grubunda, agirligi 5p
altinda olanlarin oraninin diger gruplardan ve kontrol grubundan istatistiksel
agidan anlamh 6lgude yuksek oldugu saptanmistir. Calismamizda 100 olgu-
dan 22’sinin agirlik persantili, 21’inin ise boy persantili 3 persantilin altinda
tespit edildi. Bu durum, olgularda kardiyak patoloji ve bunun komplikasyonla-
rini tedavi etmek kadar, beslenme ve uygun kilo aliminin da saglanmasinin
onemini gostermektedir. Page ve ark. (63) tarafindan yapilan ¢alismada, tim
dizeltme ameliyati uygulanmis 73 olgu ameliyat sonrasi 2 yil izlenmis, bu
olgulardan 23’Unde kilo ve boy persantillerinde artig gorulirken, 11 olgunun
ise kilo ve boy persantillerinin 3 persantilin altinda kaldigi bildirilmistir. Geli-

simini yakalayan 23 hasta ile gelisim geriligi devam eden 11 hasta arasinda,
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tum dizeltme ameliyati uygulama yasi, ameliyat oncesi oksijen saturasyonu,
ameliyat sonrasi ventrikll basing oranlari arasinda anlaml fark olmadigi gos-
terilmis olup, bu durum yetersiz beslenme ile iligskilendirilmistir. Bu ¢alisma
da, olgularin uygun beslenme ve diyetlerinin gastroenterolog ve diyet uzman-
lar1 tarafindan dizenlenmesi gerekliligini vurgulamistir.

Siyanotik spell, genellikle 6 ay- 1 yas arasinda ortaya ¢ikan, sabah
uykudan uyaninca, banyo sonrasi, enfeksiyon, anemi, defekasyon,
dehidratasyon gibi sistemik vaskuler direnci azaltan durumlarda sagdan sola
santin artmasi ile pulmoner kan akiminin daha da azalmasi ve hipoksi ve
siyanozun derinlesmesi, siddetli aglama, derin asidotik solunum ve bunu ta-
kip eden biling ve kas tonusu kaybi ile karakterize ataklardir (64, 65, 66). Ca-
lismamizda siyanotik spell gegirme yasi ortalama 6 ay olup literatur ile uyum-
lu bulunmustur.

Dabizzi ve ark. (67) tarafindan yapilan ¢alismada 265 Fallot tetralojili
olgunun 1871’inde ek kardiyak anomali saptanmig olup, en sik gorulen ano-
malinin 56 olguda gdsterilen sag arkus aorta oldugu bildirilmistir. Calisma-
mizda ise en sik gortlen ek kardiyak anomali, 100 Fallot tetralojili olgunun
21’inde (% 21) saptanan sag arkus aorta anomalisi olup literatir ile uyumlu
bulunmustur.

Calismamizda kataterizasyon anjiografi yapilan olgularin 18’inde (%
18) ana pulmoner arter hipoplazisi, 13’Unde (% 13) pulmoner bifurkasyonda
darlk, 15'inde (% 15) pulmoner arter dallarinda hipoplazi, 9unda (% 9)
aortapulmoner kollateral tespit edildi. Lin MT ve ark. (68) tarafindan yapilan,
pulmoner arter morfolojisinin incelendigi 64 hastadan olusan g¢alismada, 20
hastada ana pulmoner arter hipoplazisi, 6 hastada sag ya da sol pulmoner
arter hipoplazisi ve 3 hastada pulmoner arter dallarinda hipoplazi bildirilmistir.
Fallot tetralojisinde gunumuzde goruntuleme yontemlerinin gelismesi ile
kataterizasyon ve anjiografi daha az uygulanmaktadir. Ancak pulmoner arter
dallarinin iyi goérintlilenemedigi durumlarda ve koroner arter anomalisinin
degerlendiriimesi amaciyla bu tetkik yapiimaktadir.

Fallot Tetralojili hastalarda tedavi cerrahidir, ancak ilk cerrahi tedavi-

nin hem zamanlamasi, hem de nasil olacagi tartigsmalidir. Bir kisim yazarlar
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erken onarimi savunurken, bir kismi da erken donemde basamakli cerrahi
tedaviyi savunmaktadir. Her iki grubunda erken dénem iyi sonuglari mevcut-
tur (69). Fallot Tetralojili hastalarda ideal cerrahi yaklagim nasil olmalidir diye
soruldugunda; cerrahi prosedur tek asamadan olugsmali, mimkinse ritim
sinus olarak kalmali, sag ventrikul ¢ikim yolunda rezidtel darlik olmamali ve
pulmoner kapak tam olmalidir. Fallot Tetralojisi’ nin klasik tedavisinde tercih
olarak, infant donemindeki hastalarda palyatif bir prosedur (sant ameliyati)
tercih edilirken, daha sonra 1-2 yas civarinda tUm dizeltme ameliyati uygula-
nabilir.

Palyatif tedavi, sistemik dolasim ile pulmoner arter arasinda cerrahi
yol ile bir sant olusturulmasindan ibarettir. Bazi durumlarda sant ameliyatlari;
tum duzeltme ameliyatlari yerine tercih edilebilir. Pulmoner atrezili
yenidoganlar, hipoplazik pulmoner anulusu olan infantlar, hipoplazik
pulmoner arteri olan gocuklar, koroner arter anatomisi uygun olmayan hasta-
larda ve bebegin kilosunun 2.5 kg'nin altinda olan FT olgularinda sant prose-
duru ilk cerrahi segenek olarak tercih edilebilir (70). Sant proseduru ile
pulmoner kan akimi arttirlmis olur, ancak bu cerrahi yaklagimda mortalite
insidansi yuksektir. Gladman ve ark. (71) tarafindan yapilan ¢alismada, 65
olguya modifiye BT sant uygulandigi, bunlardan % 95’inin sag BT sant ve
olgularin ortalama yasinin 58 gin oldugu bildirilmistir. Buyukbayrak ve ark.
(72) tarafindan yapilan tim dizeltme uygulanan 101 Fallot Tetraloji olgusu
iceren galismada, 29 olguya BT sant ve ardindan tum duzeltme yani iki ba-
samakli ameliyat, 72 olguya sadece primer tum duzeltme uygulanmig ve
ameliyat sonrasi erken donem bulgulari retrospektif olarak degerlendirilmistir.
iki basamakli ameliyat ile primer ameliyat arasinda mortalitede anlamli bir
fark saptanmamistir. Ayrica transanuler yama ile sag ventrikil ¢ikim yolu re-
konstruksiyonu uygulanan 56 vaka ile sag ventrikul ¢ikim yoluna yama konan
vakalar karsilastiriimis olup erken ameliyat sonrasi donemde transanuler
yama uygulanimi ile sag ventrikil ¢ikim yoluna yama uygulanimi arasinda
mortalitede anlamli bir fark tespit edilmemistir. Ayrica Baratt-Boyes (73)
1969’da, Castaneda ve ark. (74) 1972’de erken donemde tum duzeltme ame-

liyati sonrasi basarili sonuglarini bildirmislerdir. Groh ve ark. (75) tarafindan
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yapilan calismada, yenidogan ve infantlarda tim dizeltme ameliyati 6neril-
mis ve bu sekilde, normal pulmoner kan akiminin etkisiyle pulmoner arterin
gelisebilecegi vurgulanmigtir. Buna kargilik Kirklin ve ark. (76) tarafindan ya-
pilan ¢alismada ventrikulo-pulmoner bileskenin ve distal pulmoner arterlerin
gelismemis olmasinin ve U¢ aydan kuguk infantlarda tim dizeltme ameliyati-
nin mortalite riskini arttirdig bildirilmistir. Yuksek pulmoner vaskuler rezistan-
sI olan ug ay alti infantlarda; transanuler yamaya bagli pulmoner yetersizligin,
tum duzeltme ameliyatlarindan sonra daha az tolere edilebildigi yonunde de
bilgiler mevcuttur. Buna ragmen, erken dénemde primer cerrahi prosedurin
iki asamali ameliyata gére Ustiinliikleri ise sunlardir: iki asamali ameliyattan
daha az risklidir. Pulmoner artere ve akciger parankimine normal kan akimini
saglar. Bu sayede kronik hipokseminin etkilerinden korunmus olunur. Sag
ventrikil o6nundeki basing yUkdndn kaldirlimasi sonucunda, ventrikdl
hipertrofisinin gerilemesi saglanir. Sant ameliyatina bagli pulmoner arterde
distorsiyon gelisme ihtimali engellenir. Borow ve ark. (77) tarafindan yapilan
calismada, erken donemde vyapilan tum duzeltme operasyonlarinda sol
ventrikul fonksiyonlarinin korunmasi ile ilgili olarak daha iyi sonuglar alindigi
bildirilmigtir. Yine Walsh ve ark. (78) tarafindan yapilan ¢calismada ventrikller
aritmi insidansinin ge¢ yasta tum duzeltme yapilanlara oranla daha az goz-
lendigi saptanmistir. Bu etkilesim sonucunda daha yaygin olarak dogumdan
itibaren tim duzeltme ameliyatlari yapilmaktadir (79, 80, 81). Calismamizda
FT nedeniyle cerrahi tedavi uygulanan 100 olgunun 18’ine iki basamakl
ameliyat, 92’sine primer tum duzeltme ameliyati uygulandigi saptandi.
Modifiye BT sant uygulanan toplam 18 olgunun (% 18) 13’Une sol, 4’Une sag,
1’ine ise hem sagd hem de sol modifiye BT sant yapildigi ve ortalama BT sant
yapilma yasinin 6 ay oldugu tespit edildi. Erken donemde iki basamakli tamir
ile primer tamir arasinda mortalitede anlamli bir fark saptanmadi.

Reziduel sag ventrikul ¢ikis yolu darliklarinin, pulmoner arter ve dal-
larinin yeterince genisletilemedigi durumlarda siklikla meydana geldigi bilin-
mektedir (82). Joransen ve ark. (83) tarafindan yapilan calismada sag
ventrikul ve PA arasindaki sistolik basing farkinin 80 mmHg, Vogt ve ark. (84)

ile Oku ve ark. (85) tarafindan yapilan ¢alismada ise 40 mmHg’'dan fazla ol-
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masi agir rezidiel PS igin kriter kabul edilmistir. Buna gore Joransen ve ark.
(83) agir rezidiel PS oranini % 24, Vogt ve ark. (84) % 10 olarak belirtmis-
lerdir. Calismamizda ise agir rezidiel PS, sag ventrikil ve PA arasindaki
sistolik basing farkinin 80 mmHg olmasi seklinde tanimlanip, agir reziduel PS
gorulme sikhdi % 14.6 olarak saptandi. Tum duzeltme ameliyati yapilan FT’ i
hastalarda rezidiel VSD orani % 20-24,3 (83, 84) arasinda degisirken son
yillarda % 1-4 e kadar inmistir. (88,89) Vogt ve ark. (84) tarafindan yapilan
calismada % 8.4, Joransen ve ark. (83) tarafindan yapilan g¢alismada % 9,
Malm ve ark. (86) tarafindan yapilan ¢alismada ise bu oran % 1 olarak bildi-
rilmistir. Calismamizda rezidtiel VSD orani % 46.1 olarak saptandi. Reziduel
VSD oraninin yuksek saptanmasinin VSD’ yi kapatmak igin kullanilan yama
tipiyle ilgili olabilece@i dugtnuldu. Ayrica saptanan rezidtel VSD’lerin % 90 1
hemodinamik probleme yol agacak dizeyde degildi. Bu nedenle bu olgularin
buyuk bolimune ikinci kez operasyon gerekmemigtir. Tum duzeltme ameliya-
tindan sonra pulmoner kapak yetmezliginin gelismesi beklenen bir bulgudur
(82). Bir ¢ok calismada bu sikhgin % 60-68 arasinda oldugu belirtilmistir
(90,91). Calismamizda ise 72 hastada hafif reziduel PY (% 80.9), 8 hastada
orta rezidiel PY (% 9), 1 hastada (% 1.1) ise agir rezidiel PY saptandi.
Reziduel anormalliklerin duzeltiimesi amaciyla yapilan reoperasyon orani
Karademir ve ark. (87) tarafindan yapilan ¢alismada % 2.4-5 arasinda oldu-
gu bildirilmistir. Calismamizda ise bu oran % 8 olarak tespit edildi. Sonug ola-
rak calismamizda operasyon teknikleri ile rezidiel VSD, rezidiel PY, reziduel
PS gelisimi arasinda anlamli iliski saptanmamisgtir.

Ritim bozukluklari, kardiyak cerrahi sonrasi erken ve ge¢ donemde
kargilagilan énemli problemlerdir. Yildirim ve ark. (92) tarafindan yapilan ¢a-
ismada FT nedeni ile uygulanan tum duzeltme ameliyatindan sonra erken
donemde % 12 olguda ritim problemi saptanmistir. Erk ve ark. (93) tarafindan
yapilan ¢alismada, tum duzeltme ameliyati uygulanan 26 FT’li olgudan erken
dénemde 18’inde komplet sag dal blogu ve 1’'inde tam AV blok tespit edilmis-
tir. Calismamizda erken dénemde gdrulen ritim problemleri % 14 oraninda
saptandi ve en sik komplet sag dal blogu ve 1 olguda tam AV blok tespit

edildi. Kuzevska-Maneva ve ark. (94) tarafindan yapilan ¢alismada ise, tim
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dizeltme ameliyati uygulanmis 46 FT’li olgunun izlemde ge¢ dénemde %
100’Unde komplet sag dal blogu, % 23’Unde VES gelistigi ve % 36.9’una
antiaritmik tedavi baslandigi bildirilmistir. Calismamizda tum dizeltme ameli-
yati sonrasi ge¢ donemde en sik gorulen ritim probleminin komplet sag dal
blogu (% 49.5) oldugu, VES gorulme sikliginda artis oldugu (% 27) ve
antiaritmik tedavi baglanma oraninin % 6.9 oldugu tespit edildi. Birgok ¢alig-
mada ge¢ donemde ritim problemlerinin daha sik goérulmesinin nedeni, ame-
liyat sonrasi donemde skar dokusunun daha belirgin hale gelmesi, reziduel
defektler ve 6zellikle pulmoner yetmezligin sag ventriklli giderek geniglet-
mesi ve buna bagli olarak ventrikuler aritmilerin artmasi olarak degerlendiril-
mistir (95, 96, 97).

Literatire bakildiginda semptomatik olan Fallot Tetralojili olgularda
bir yas ve dncesinde tim duzeltme ameliyatinin mortalite riskini ek olarak
arttiracak bir patoloji yoksa ve pulmoner arterler yeteri kadar gelismis ise bir-
dort yas hasta grubuyla benzer mortalite ve morbidite oranlariyla yapilabile-
ceqi belirtiimigtir (98, 99, 100). Calismamizda ameliyat yasi 12-15 ay arasi
olan hastalarda tahmini yasam suresi 4,94 + 1,66, 16-18 ay olanlarda 7,46 +
0,97, 19-24 ay olanlarda 9,56 + 0,43, 25 aydan buyuk olanlarda 15,18 £ 0,4
olarak saptandi. Karsilastirilan gruplar arasinda yasam sureleri istatistiksel
olarak anlamli bulundu. Calismamiza gore ameliyat yasi arttikca yasam su-
resi de artmakta, mortalite ve morbidite orani azalmaktadir. Yeniterzi ve ark.
(101) tarafindan yapilan g¢alismada 2001-2009 yillari arasinda ameliyat edi-
len 35 FT’li olgu incelenmis ve operasyon sonrasi mortalite orani % 8.5 ola-
rak tespit edilmistir. Calismamizda ise mortalite orani % 11 olarak saptandi.
Veriler incelendiginde 2006 yilinda mortalite orani % 15 iken 2010 yilinda %
8’e geriledigi tespit edildi. Bu durum merkezimizde yillara gére ameliyat edi-
len olgu sayisinin artmasi ve buna bagl olarak cerrahi deneyimin ve ameliyat
sonrasi bakim sartlarinin dizelmesi, morbidite ve mortalite oraninda azalma-
ya neden olan etmenler olarak disunulmustar.

Sonug olarak, FT tanisi giinimuzde daha erken yaslarda konulmakta
ve erken donemde yapilan tim dizeltme ameliyati ile yagam suresi ve kalite-

sinde belirgin iyilesmeler saglanmaktadir. Merkezimizde uzun dénem izlenen
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FT'li olgularin de@erlendirildigi ¢calismamizda elde edilen bulgular, hastaligin
genel ozellikleri ve ameliyat sonrasi karsilagilabilen sorunlar agisindan dnem-
li ve yol gosterici sonuglar icermektedir. Bu nedenle ¢alismamizin sonraki

calismalar igin literatire katkida bulunacagi dusuncesindeyiz.
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KISALTMALAR LISTESI

APC’s: Aortopulmoner kollateraller

AO: Aorta

ASD: Atrial septal defekt

AV: Atriyoventrikuler

BT: Blalock- Taussing

EKG: Elektrokardiyografi

FT: Fallot tetralojisi

KKH: Konjenital kalp hastaligi

KSDB: Komplet sag dal blogu

KTO: Kardiyotorasik oran

MAPCA: Major aortiko-pulmoner kollateral arter
LA: Sol atrium

LV: Sol ventrikdl

MPI: Miyokardiyal performans indeksi
MRI: Manyetik rezonans goruntuleme

p: Persantil

PA: Pulmoner arter

PA’s: Pulmoner arterler

PDA: Patent duktus arteriosus

PEEP: Positive End Expiratory Pressure(Expiryum Sonu Pozitif Basing)
PKR: Pulmoner kapak replasmani
PSSVK: Persistan sol superior vena kava
PY: Pulmoner Yetmezlik

PS: Pulmoner stenoz

Qp: Pulmoner akim
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