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C.Tayyar SARIOGLU



ONSOZ

Kalp damar cerrahisi, saglik bilimlerinde insan yasaminin en kritik anlarinda devreye giren, hem bilimin
hem de insanligin en ince ¢izgide bulustugu bir disiplindir. Olimlerin hala en sik nedeninin, kardiyovaskaler
hastaliklar olmasi 6nemini daha da artirmaktadir. Yorucu ve mesakkatli bir uzmanlik alani olan kalp damar
cerrahisini tercih edenler galiskan, 6zverili ve yuce gonalli hekimlerdir.

Bir asira yaklagan ulusal kalp damar cerrahisi egitimimizle tani ve tedavide ¢agdas, evrensel ve gok iyi
sonuglara ulastik. Bir Ulkenin gelismesi ancak bilim ve fenle mimkiindir ve bu baglamda ana dilde 6§retimin
roli yadsinamaz. Bilim alanimizda 6zgun, ana dilimizde deneyimlerimizi de katarak bir kalp damar ve cerrahisi
kitabl yazma gérevimize 2000 lerin basinda karar verdik. 3. Basimini gikardigimiz bu 6zgin eseri Turk bilim
hayatina sunmanin onurunu yaslyoruz.

Her ameliyat, yalnizca teknik becerinin degil; sezginin, deneyimin, sorumlulugun ve en énemlisi irfanin bir
bileskesidir. Cunkl “bilimde irfan olmazsa olmaz" — bilgi, ancak ylksek dederlerle birlestiginde gergek anlamini
bulur ve insan hayatina dokunan bir degere donusur. Kalbin gondlle es anlamliigl bu eserin verilmesinde
bizlere ayrica bir motivasyon saglamistir.

Eserimizin tim kalp damar ve kardiyoloji camiasi, 6drenci, asistan, uzman ve 6gretim gorevlileri igin iyi
rehber olacagina inaniyoruz. Amacimiz yalnizca glncel bilgi sunmak degil: ayni zamanda bu bilginin ardindaki
dustnceyi, vizyonu ve meslegin ruhunu aktarmaktir.

Kalp damar cerrahisi, teknolojiyle i¢ ice gelisen, her gun yeni tekniklerle ve inovasyonlarla zenginlesen
bir alandir. Robotik cerrahiden yapay zekanin yonlendirdigi karar destek sistemlering, minimal invaziv
yaklasimlardan biyomuhendislik trtnlerine kadar genisleyen bu dinyada, yalnizca bilmek yetmez yenilikleri
sorgulamak, anlamlandirmak ve gelecege uyarlamak gerekir. Bu kitap, bu yolculukta sizlere hem guvenilir bir
bilgi kaynadi, hem de vizyon kazandiran bir rehber olmayi amaglamaktadir.

Bu kitabin gerceklesmesinde blyUk katkilari olan akademisyen kitabevine, degerli editorlerimize, sayin
yazarlarimiza tesekkirlerimizi sunuyoruz. Bolim yazarlari, hem klinik bilgi birikimlerini hem de mesleki
deneyimlerini comertce paylasarak bu eseri ortaya koymuslardir. Her biri, kalp damar cerrahisinin yalnizca
bir uzmanlik alani degil; bir durus, bir adanmiglik ve insanliga hizmet sorumlulugu oldugunun bilinciyle katki
sunmustur.

Bizi yetistiren bayUklerimize, hocalarimiza, bu ylice meslekte bize fedakarca katlanan ailemize stikranlarimizi
sunuyoruz. Yasamini kaybeden meslektaslarimizi ve 6nceki yazarlarimizi stikran ve rahmetle aniyoruz.

Bilim anlam, deger ve erdemlilikle taglandirilirsa gonulden igerikler sunar. Kalp damar cerrahisinin
gelecegi, bilgiyle yogrulan ellerinizde, irfanla aydinlanan yolunuzda daha da gliclenecektir.

Prof. Dr. Mustafa PAC
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ONSOZ

Konjenital kalp cerrahisi, dogustan kalp anomalilerinin tani ve tedavisinde multidisipliner yaklasimi zorunlu
kilan, ylksek diizeyde uzmanlik ve deneyim gerektiren bir alandir. Bu kitap, alanin gtncel bilimsel birikimini
sistematik bir cercevede sunmayi, klinik uygulamaya yonelik kanita dayali bilgiyi derlemeyi ve konjenital kalp
cerrahisinde karsilasilan karmasik klinik sorunlara kapsamli bir rehber olusturmayi amaclamaktadir.

Kitabin hazirlanma sureci, farkl merkezlerden ¢cok sayida degerliyazarin bilimsel katkilariyla zenginlesmistir.
Her bir bélum, yazarlarinin klinik deneyimleri, literatre hakimiyetleri ve akademik titizlikleri dogrultusunda
0zenle olusturulmus; boylece konjenital kalp cerrahisinin tim yonlerini kapsayan butuncul bir yapi ortaya
cikmistir. Bu kolektif emek, kitabin hem egitim hem de klinik karar streglerinde glvenilir bir basvuru kaynagi
olma niteligini glclendirmektedir.

Bu eserin ortaya ¢ikmasinda, bilimsel yaklagimini ve editoryal destegini stire¢ boyunca titizlikle surdtren
bas editorimuz Prof.Dr. Mustafa Pa¢' a tesekkir etmek isterim. Kendilerinin vizyonu, ydnlendirmeleri ve yapici
degerlendirmeleri, kitabin akademik batinlGginin saglanmasinda belirleyici olmustur.

Ayrica katki sunan tum bolim yazarlarina, bilimsel dogrulugu énceleyen yaklasimlari ve yogun calisma
tempolarina ragmen gosterdikleri 6zveri icin tesekkir borgluyum. Son olarak tzerimde baylk emegi olan, bu
projede gérev almama vesile olan, konjenital kalp cerrahisinin duayeni sayin hocam Prof.Dr. Tayyar Sarioglu’
na minnettarligimi belirtmek isterim.

Bu kitabin, klinik pratige anlamli bir katki saglamasi ve konjenital kalp cerrahisi alanindaki bilimsel gelisime
destek vermesi en baytk dilegimdir. Degerli meslektaslarimizin ve cerrahi uzmanlik yolculugunda ilerleyen
geng hekimlerimizin dikkatine sunulan bu kapsamli eserin hazirlik surecinde yer almaktan onur duyuyorum.
Konjenital Kalp Cerrahisi alaninda, gtincel bilgi birikimini ve cerrahi tekniklerin inceliklerini bir araya getiren bu
kitabin, alanindaki en énemli basvuru kaynaklarindan biri olacagina ytrekten inaniyorum.

Prof. Dr. Ersin EREK
Acibadem Universitesi Cocuk Kalp Cerrahisi BD,
Acibadem Atakent Hastanesi



ONSOZ

Kalp ve Damar cerrahisi kitabi, kendi dilimizde baglica kaynak ve temel eser olma konumunda idi. Yenilenmis
ve genigletilmis bu dglncl baski, uzmanlik égrencileri ve genc meslektaslarimiz basta olmak Uzere, kalp
damar cerrahisi alaninda batln calisanlar icin kapsamli bir basvuru eseri olmaya devam edecektir.

Kalp ve damar cerrahisinin tim alanlarina paralel olarak, gecen 20-25 yilda pediatrik ve konjenital
kalp cerrahisinde de yeni prosedir ve modifikasyonlar gelistiriimis, bunlardan bazilarinin orta- uzun vadeli
sonuclari ortaya c¢ikmis bulunuyor. Ayrica, yeni teknolojiler esliginde baska yeni uygulamalar ve tedavi
metotlari gindeme gelmistir. Batln bu konulardaki ulusal ve uluslararas bilgi ve deneyim birikimlerinin
guncellenmesine gereksinim duyulmaya baslamistir. Kitabimizin elinizdeki 3. baskisinin, bu beklentiyi blytk
Olcude karsilayacagina inaniyorum. Bolum yazari ve editér olarak bilgi ve deneyimlerini bizimle paylasan

degerli arkadaslarimiza, ayirdiklari zaman, beyin guct ve el emegi igin en igten tesekkdrlerimi sunarim.

Prof. Dr. C. Tayyar SARIOGLU
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finda incelir ve zamanla oyuklar meydana getirir.
Baslangicta kas dokusu olan bu yaps, siireg ilerle-
dikce dejenerasyona ugrayarak yerini bag dokuya
birakir. Boylece, {izeri endokard tabakastyla kapli
olan bag dokusu yapilar1 yani kapakciklar sekil-
lenmis olur. Bu kapakgiklar, kalpte kanin dogru
yonde akmasini saglamak icin hayati bir gorev
ustlenir. Kapakgiklar, korda tendinea ad: verilen
ince bag dokusu lifleri sayesinde ventrikiil duva-
rindaki papiller kaslara tutunur. Papiller kaslar
kasildiginda, bu lifler gerilerek kapakgiklarin geri
kagmasini 6nler ve boylece kanin atriyumlara geri
donmesi engellenir. Bu hassas mekanizma, kalbin
her atisinda kanin dogru yénde ilerlemesini saglar
(52,53). Semilunar kapakgiklar ise kalbin ¢ikis yol-
larinda, yani aorta ve pulmoner arterde yer alir.
Trunkus arteriozusun boliinme siireci tamamlan-
diginda, aorta ve trunkus pulmonalis agikliklari-
nin ¢evresinde subendokardiyal dokudan {ti¢ adet
kiigtik siskinlik olusur. Bu siskinlikler zamanla ¢u-
kurlasarak semilunar kapakg¢iklara donitsiir. Bu
kapakgiklar, kanin ventrikiillerden arterlere geci-
sini kontrol ederken, kalbe geri akisin1 da engel-
ler. Boylece dolasim sisteminin diizenli ve verimli
calismasini saglarlar(54,55,56,57)

Molekdiler Diizenlenim

Kalbin dért odacikli yapisini sekillendiren, atrio-
ventrikiiler septasyon ve ventrikiiler septasyon

stirecleri sirasinda:

» Tbxb: Ventrikiil ve atriyal septasyon siirecleri-
ni diizenler. Tbx5 gen mutasyonu, Holt-Oram
sendromuna neden olabilir.

» Notch sinyal yolu: Kalp kapakgiklarinin olu-
sumundan sorumludur ve ve kalbin ¢ikis yol-
larini diizenler.

» Endokardiyal yastik¢iklar: Kalp kapaklarinin
onclileridir ve epitelyal-mezenkimal gecis
(EMT) ile olusur (58,59)

Kalbin ileti Sisteminin Gelisimi

Kalbin pacemaker (ritim belirleyici) islevi, gelisi-
min erken dénemlerinde sol kardiyak tiiptin ka-
udal kisminda bulunur. Zamanla bu islev, siniis
venozus tarafindan devralinir. Siniis venozus sag

atriyuma entegre oldugunda, pacemaker dokusu
vena kava superiorun acildig1 bolgenin yakininda
konumlanir. Embriyonal gelisimin 5. haftasinda,
sinoatriyal (SA) nod olusur ve kalbin ana ritim
belirleyicisi haline gelir. Atriyoventrikiiler (AV)
nod ve His demeti ise atriyoventrikiiler kanalin
duvarindaki 6zel hiicrelerden geliserek ileti siste-
minin geri kalan yapisini olusturur. Bu yapilarin
koordineli gelisimi, kalbin elektriksel iletim sis-
teminin diizgiin ¢alismasini saglar ve saglikli bir
kalp ritmi i¢in temel olusturur(52,57,60)

Molekler Dizenlenim

Kalbin ritmik kasilmasin saglayan iletim sistemi,
Hcn4, Tbx3 ve Shox2 gibi genler tarafindan dii-
zenlenir:

» Hen4: Sinoatriyal diigtimde eksprese edilir ve
spontan elektriksel aktiviteyi saglar.

» Tbx3: Atriyoventrikiiler digiimiin gelisimini
kontrol eder.

»  Shox2: Sinoatriyal diigiim hiicrelerini destek-
ler (61,62,63).
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lirlenmesinde (spesifikasyonunda) gorev alan bir

transkripsiyon faktorii olan TBX20 geninde gorii-

len mutasyonlar da tanimlanmustir. TBX20 mutas-

yonlari; atriyal ve ventrikiiler septal defektler,

kapak defektleri ve kalp odaciklarinin anormal

biiyiimesi ile iliskilendirilmistir (20).
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FETAL EKOKARDIYOGRAFi

Fetal ekokardiyografi, uzun siiredir fetal kalp ano-
malilerinin tanisinda rutin olarak kullanilmakta-
dir. Fetal kardiyoloji pediyatrik kardiyolojinin
yeni bir dali olarak hizla ilerlemektedir.

Fetal ekokardiyografinin fetal konjenital kalp
anomalilerinin degerlendirilmesindeki giiveni-
lirligi yapilan cesitli calismalarda gosterilmistir
(77). Fetal aritmilerin tarusi ve tedavisinde, riskli
gebeliklerde (diabetik anne, annenin ila¢ ve alkol
alimi); fetiisun ebeveyinleri veya kardeglerinde
konjenital kalp anomalisi olmas1 halinde; ekstra-
kardiyak anomalili fetiislerde; obstetrik ultraso-
nografi sirasinda kalpte anormallik tespit edildi-
ginde veya ¢ogul gebeliklerde yapilmasi gereken
bir tetkiktir.

Fetal ekokardiyografi 16. gebelik haftasindan
itibaren yapilabilir; genellikle 18-20. haftalardan
itibaren daha iyi goriintiiler elde edilmektedir.
Inceleme sirasinda kalp bosluklari, kalp duvar
kalinliklari, foramen ovalenin acik olup olmadig;,
renkli Doppler ile foramen ovaleden akim yonii,
mitral ve trikiispid kapaklar, septumlar, atriyo-
ventrikiiler ve ventrikiiloarteriyel iligkiler, aort ve
pulmoner arter iligkileri, duktal ve aortik arkuslar,
sistemik ve pulmoner vendz doniisler tipki konje-
nital kalp hastaliginda standart transtorasik eko-
kardiyografideki gibi segmenter analiz 1s181nda
incelenir. Doppler ile AV kapaklar, aort, pulmoner
arter akimlar1 ve duktal akim degerlendirilir.

Pekcok konjenital kalp anomalisinin ilk 8 haf-
tada yani embiryogenez sirasinda olusmasina kar-
silik baz1 konjenital kardiyak defektler sonradan
olusur veya ilerler. Pulmoner stenoz veya atrezi,
hipoplastik sol kalp sendromu, sol kalbin obstrik-
tif lezyonlar1 bu anomalilere 6rnek olarak gosteri-
lebilir (78, 79). Bu nedenle konjenital kalp hastalig1
tespit edilen fetiisler gebelik stiresince seri olarak
takip edilmelidir. Seri takipler intrauterin hayatta-
ki konjenital kalp hastaliklarinin seyri hakkindaki
bilgi ve tecriibelerimizin artmasina katki yaninda,
intrauterin tedavi (kateterle veya cerrahi) strateji-
lerinin de gelismesinde rol oynayacaktir. Bugiin
fetal ekokardiyografik incelemelerle elde edilen

tecriibeler sonucunda gebeligin erken doénemin-
de sonlanacag diisiiniilen pekcok konjenital kalp
anomalisinin terme kadar geldigi ve neonatal do-
nemde basarili bir sekilde tedavi edilebilecegi go-

rilmistiir.
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SONUC

Fetal ekokardiyografinin temel amaci, dogum 6n-

cesi mevcut kalp hastaligini tanimlamak, risklerini

belirlemek ve tedavi segeneklerine karar vermek-

tir. Boylece ebeveynleri tiglincii basamak kardiyak

bakim merkezlerine transfer etmek, planli dogum

i¢in hazirlamak, perinatal ve postnatal tedavi pla-

n1 olusturmak igin zaman saglanmis olur. Son yil-

larda fetal ekokardiyografik degerlendirmelerle

birlikte pediatrik kardiyoloji ve kardiyovaskiiler

cerrahinin, dogum o6ncesi ve dogum sonrasi yeni

tan1 ve tedavi stratejilerinin gelismesi fetal kalp

hastaliklarinin morbitite ve mortalite sonuglarmin

iyilesmesinde etkili olmustur.

KAYNAKLAR

1.

Moon-Grady AJ, Donofrio MT, Gelehrter S, Hornber-
ger L, Kreeger J, Lee W, Michelfelder E, Morris SA,
Peyvandi S, Pinto NM, Pruetz J, Sethi N, Simpson J,
Srivastava S, Tian Z. Guidelines and Recommendati-
ons for Performance of the Fetal Echocardiogram: An
Update from the American Society of Echocardiog-
raphy. ] Am Soc Echocardiogr. 2023 Jul;36(7):679-723.
Epub 2023 May 24.

Dangel JH, Clur SA, Sharland G, Herberg U; Fetal
Cardiology Working Group of the AEPC.Recommen-
dations for the training and practice of fetal cardio-
logy from the Association of European Paediatric Car-
diology. Cardiol Young. 2024 Nov 11:1-10.

Meller CH, GrinencoS, Aiello H, Cérdoba A, Sdenz-Te-
jeira MM, Marantz P, Lucas Otafio Congenital heart di-
sease, prenatal diagnosis and management. Arch Ar-
gent Pediatr. 2020 Apr;118(2): e149-e161.

Deng ], Rodeck CH. New fetal cardiac imaging tech-
niques. Prenat Diagn. 2004 Dec 30;24(13):1092-103. Re-
vista Espafiola de Cardiologia (English Edition). Volu-
me 65, Issue 8, August 2012, Pages 700-4
Medrano-Lopez C, Fouron J-C. Fetal Cardiology, the
Frontier of Pediatric Cardiovascular Medicine Cardi-
ologia fetal, la frontera de la medicina cardiovascular.
Revista Espafiola de Cardiologfa (English Edition). Vo-
lume 65, Issue 8, August 2012, Pages 700-4.

Morton SU, Brodsky D. Fetal Physiology and the
Transition to Extrauterine Life. Clin Perinatol. 2016
Sep;43(3):395-407. Epub 2016 Jun 11.

Herberg U, Breuer ], Gembruch U, Willruth A.
Imaging in fetal cardiology. Minerva Pediatr. 2014
Oct;66(5):453-71.

Mary T Donofrio, Anita ] Moon-Grady, Lisa K Horn-
berger, Joshua A Copel, Mark S Sklansky, Alfred Abu-
hamad, Bettina F Cuneo, James C Huhta, Richard A Jo-
nas, Anita Krishnan, Stephanie Lacey, Wesley Lee, Erik
C Michelfelder Sr, Gwen R Rempel, Norman H Silver-
man, Thomas L Spray, Janette F Strasburger, Wayne
Tworetzky, Jack Rychik; American Heart Association

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

Adults With Congenital Heart Disease Joint Commit-
tee of the Council on Cardiovascular Disease in the
Young and Council on Clinical Cardiology, Council
on Cardiovascular Surgery and Anesthesia, and Coun-
cil on Cardiovascular and Stroke Nursing. Diagnosis
and treatment of fetal cardiac disease: a scientific sta-
tement from the American Heart Association. Circula-
tion. 2014 May 27;129(21):2183-242. Epub 2014 Apr 24.
Gabriel CC, Galindo A, Martinez ] M, Carrera ] M, Gu-
tiérrez-Larraya F, Fuente P, Puerto B, Borrell A. Early
prenatal diagnosis of major cardiac anomalies in a hi-
gh-risk population. Prenat Diagn. 2002 Jul;22(7):586-93.
Abuhamad A. Color and pulsed Doppler in fetal
echocardiography. Ultrasound Obstet Gynecol. 2004
Jul;24(1):1-9.

Stewart PA, Wladimiroff JW. Fetal echocardiograp-
hy and color Doppler flow imaging: the Rotterdam
experience. Ultrasound Obstet Gynecol. 1993 May
1;3(3):168-75.

Bravo-Valenzuela NJ, Peixoto AB, Araujo Junior E.
Prenatal diagnosis of congenital heart disease: A re-
view of current knowledge. Indian Heart J. 2018 Jan-
Feb;70(1):150-64. Epub 2017 Dec 16.

Choi JY, Noh CI, Yun YS. Study on Doppler wavefor-
ms from the fetal cardiovascular system. Fetal Diagn
Ther. 1991;6(1-2):74-83.
Brezinka C. Fetal
Med. 2001;29(5):371-80.
Serati L, VartaMardigyan V, Costanza Caccia Domi-
nioni CC, Francesco Agozzino F, Bizzi E, Trotta L, Ni-
vuori M, Maestroni S, Negro E, Imazio M, Brucato A.
Pericardial Diseases in Pregnancy. Can ] Cardiol. 2023
Aug;39(8):1067-77. Epub 2023 Apr 20.

Julien I E Hoffman, Samuel Kaplan. The incidence of
congenital heart disease. ] Am Coll Cardiol. 2002 Jun
19;39(12):1890-900.

L J Salomon, Z Alfirevic, V Berghella, C Bilardo, E
Hernandez-Andrade, S L Johnsen, K Kalache, K-Y
Leung, G Malinger, H Munoz, F Prefumo, A Toi, W
Lee; ISUOG Clinical Standards Committee. Practice
guidelines for performance of the routine mid-trimes-
ter fetal ultrasound scan. Ultrasound Obstet Gyne-
col. 2011 Jan;37(1):116-26.

Allan LD, Huggon IC. Counselling following a diag-
nosis of congenital heart disease. Prenat Diagn. 2004;
24:1136-42.

Rosenberg KB, Monk C, Glickstein JS, Levasseur SM,
Simpson LL, Kleinman CS, Williams IA. Referral for
fetal echocardiography is asso ciated with increased
maternal anxiety. ] Psychosom Obstet Gynaecol. 2010;
31: 60-9.

Sklansky M, Tang A, Levy D, Grossfeld P, Kashani I,
Shaughnessy R, Rothman A. Maternal psychological
impact of fetal echocardiography. ] Am Soc Echocardi-
ogr. 2002; 15: 159-66.

Huizink AC, Robles de Medina PG, Mulder EJ, Visser
GH, Buitelaar JK. Stress during pregnancy is associa-
ted with developmental outcome in infancy. J Child
Psychol Psychiatry. 2003; 44: 810-8.

Maina G, Saracco P, Giolito MR, Danelon D, Bogetto
F, Todros T. Impact of maternal psychological distress
on fetal weight, prematurity and intrauterine growth
retardation. ] Affect Disord. 2008; 111: 214-20.

hemodynamics. ] Perinat




76

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

KALP DAMAR CERRAHISI - KONJENITAL KALP CERRAHISI

Anita Szwast, Jack Rychik. Current concepts in fe-
tal cardiovascular disease. Clin Perinatol. 2005
Dec;32(4):857-75, viii.

Deren O, Aykan HH, Ozyuncu O, Aypar E, Cagan
M, Ozen O, Karagoz T. Fetal cardiac interventions:
First-year experience of a tertiary referral center in
Turkey. ] Obstet Gynaecol Res. 2023 Jun;49(6):1525-31.
Epub 2023 Apr 2.

Tworetzky W, McElhinney DB, Marx GR, Benson CB,
Brusseau R, Morash D, Wilkins-Haug LE, Lock JE,
Marshall AC. In utero valvulo plasty for pulmonary at-
resia with hypoplastic right ventricle: techniques and
outcomes. Pediatrics. 2009;124: e510-e518.

Makikallio K, McElhinney DB, Levine JC, Marx GR,
Colan SD, Marshall AC, Lock JE, Marcus EN, Tworetz-
ky W. Fetal aortic valve stenosis and the evolution of
hypoplastic left heart syndrome: patient selection for
fetal intervention. Circulation. 2006; 113: 1401-5.
McElhinney DB, Marshall AC, Wilkins-Haug LE,
Brown DW, Benson CB, Silva V, Marx GR, Mizrahi-Ar-
naud A, Lock JE, Tworetzky W. Predictors of techni-
cal success and postnatal biventricular outcome after
in utero aortic valvuloplasty for aortic stenosis with
evolving hypoplastic left heart syndrome. Circulation.
2009; 120:1482-90.

Kohl T, Sharland G, Allan LD, Gembruch U, Chaoui R,
Lopes LM, Zielinsky P, Huhta J, Silverman NH. World
experience of percutaneous ultrasound-guided balloon
valvuloplasty in human fetuses with severe aortic val-
ve obstruction. Am ] Cardiol. 2000; 85:1230-3.
Tworetzky W, Wilkins-Haug L, Jennings RW, van der
Velde ME, Marshall AC, Marx GR, Colan SD, Benson
CB, Lock JE, Perry SB. Balloon dilation of severe aor-
tic stenosis in the fetus: potential for prevention of
hypoplastic left heart syndrome: candidate selection,
technique, and results of successful intervention. Cir-
culation. 2004; 110:2125-31.

Hornberger LK, Need L, Benacerraf BR. Development
of significant left and right ventricular hypoplasia in
the second and third trimester fetus. ] Ultrasound Med.
1996; 15:655-9.

Rychik J, Rome J]J, Collins MH, DeCampli WM, Spray
TL. The hypo plastic left heart syndrome with intact
atrial septum: atrial morphology, pulmonary vascular
histopathology and outcome. ] Am Coll Cardiol. 1999;
34:554-60.

Vlahos AP, Lock JE, McElhinney DB, van der Velde
ME. Hypoplastic left heart syndrome with intact or
highly restrictive atrial septum: outcome after neona-
tal transcatheter atrial septostomy. Circulation. 2004;
109:2326-30.

Glatz JA, Tabbutt S, Gaynor JW, Rome JJ, Montenegro
L, Spray TL, Rychik J. Hypoplastic left heart syndrome
with atrial level restriction in the era of prenatal diag-
nosis. Ann Thorac Surg. 2007; 84:1633-8.

Michelfelder E, Gomez C, Border W, Gottliebson W,
Franklin C. Predictive value of fetal pulmonary venous
flow patterns in identifying the need for atrial septop-
lasty in the newborn with hypoplastic left ven tricle.
Circulation. 2005; 112:2974-9.

Szwast A, Tian Z, McCann M, Donaghue D, Rychik J.
Vasoreactive response to maternal hyperoxygenation
in the fetus with hypoplastic left heart syndrome. Circ
Cardiovasc Imaging. 2010; 3:172-8.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

47.

48.

Marshall AC, van der Velde ME, Tworetzky W, Gomez
CA, Wilkins Haug L, Benson CB, Jennings RW, Lock
JE. Creation of an atrial septal defect in utero for fe-
tuses with hypoplastic left heart syndrome and intact
or highly restrictive atrial septum. Circulation. 2004;
110:253-8.

Marshall AC, Levine ], Morash D, Silva V, Lock JE, Ben-
son CB, Wilkins-Haug LE, McElhinney DB, Tworetzky
W. Results of in utero atrial septoplasty in fetuses with
hypoplastic left heart syndrome. Prenat Diagn. 2008; 28
:1023-8.

Vogel M, McElhinney DB, Wilkins-Haug LE, Marshall
AC, Benson CB, Juraszek AL, Silva V, Lock JE, Marx
GR, Tworetzky W. Aortic stenosis and severe mitral
regurgitation in the fetus resulting in giant left atrium
and hydrops: pathophysiology, outcomes, and preli-
minary experience with pre-natal cardiac intervention.
J Am Coll Cardiol. 2011; 57:348-55.

Rogers LS, Peterson AL, Gaynor JW, Rome ]J, Wein-
berg PM, Rychik J. Mitral valve dysplasia syndrome: a
unique form of left-sided heart disease. ] Thorac Cardi-
ovasc Surg. 2011; 142:1381-7.

Roman KS, Fouron JC, Nii M, Smallhorn JF, Chaturve-
di R, Jaeggi ET. Determinants of outcome in fetal pul-
monary valve stenosis or atresia with intact ventricular
septum. Am ] Cardiol. 2007; 99:699-703.

Gardiner HM, Belmar C, Tulzer G, Barlow A, Pasqui-
ni L, Carvalho JS, Daubeney PE, Rigby ML, Gordon F,
Kulinskaya E, Franklin RC. Morphologic and functio-
nal predictors of eventual circulation in the fetus with
pulmonary atresia or critical pulmonary stenosis with
intact septum. ] Am Coll Cardiol. 2008;51: 1299-308.
Tulzer G, Arzt W, Franklin RC, Loughna PV, Mair R,
Gardiner HM. Fetal pulmonary valvuloplasty for criti-
cal pulmonary stenosis or atresia with intact septum.
Lancet. 2002; 360:1567-8.

Fesslova V, Villa L, Nava S, Mosca F, Nicolini U. Fetal
and neonatal echocardiographic findings in twin-twin
transfusion syndrome. Am ] Obstet Gynecol. 1998;
179:1056-62.

Barrea C, Alkazaleh F, Ryan G, McCrindle BW, Roberts
A, Bigras JL, Barrett ], Seaward GP, Smallhorn JF, Hor-
nberger LK. Prenatal car diovascular manifestations in
the twin-to-twin transfusion syndrome recipients and
the impact of therapeutic amnioreduction. Am J Obstet
Gynecol. 2005; 192:892-902.

Lougheed ], Sinclair BG, Fung Kee Fung K, Bigras JL,
Ryan G, Smallhorn JF, Hornberger LK. Acquired right
ventricular outflow tract obstruction in the recipient
twin in twin-twin transfusion syndrome. ] Am Coll
Cardiol. 2001; 38:1533-8.

Rychik J, Tian Z, Bebbington M, Xu F, McCann M,
Mann S, Wilson RD, Johnson MP. The twin-twin trans-
fusion syndrome: spectrum of cardio vascular abnor-
mality and development of a cardiovascular score to
assess severity of disease. Am ] Obstet Gynecol. 2007;
197:392.e1-392.e8

Senat MV, Deprest ], Boulvain M, Paupe A, Winer N,
Ville Y. Endoscopic laser surgery versus serial amnio-
reduction for severe twin-to-twin trans fusion syndro-
me. N Engl ] Med. 2004; 351:136—44.

Van Mieghem T, Klaritsch P, Done E, Gucciardo L,
Lewi P, Verhaeghe J, Lewi L, Deprest J. Assessment of



49.

50.

51.

52.

53.

54.

55.

56.

57.

58.

59.

60.

61.

62.

63.

64.

Konjenital Kalp Hastaliklarinin Antenatal Tanisi, Fetal Ekokardiyografi

fetal cardiac function before and after therapy for twin-
to-twin transfusion syndrome. Am ] Obstet Gynecol.
2009; 200:400e1-400.€7.

Herberg U, Gross W, Bartmann P, Banek CS, Hecher
K, Breuer J. Long term cardiac follow up of severe twin
to twin transfusion syndrome after intrauterine laser
coagulation. Heart. 2006; 92:95-100.

Van Mieghem T, Martin A, Weber R, Barrea C, Wind-
rim R, Hornberger L, Jaeggi E, Ryan G. Fetal cardiac
function in recipient twins under going fetoscopic la-
ser ablation of placental anastomoses for stage IV twin-
twin transfusion syndrome (TTTS). Ultrasound Obstet
Gynecol. 2013; 42:64-9.

Halvorsen CP, Bilock SL, Pilo C, Sonesson SE, Nor-
man M. Childhood cardiac function after twin-to-twin
transfusion syndrome: a 10-year fol low up. Acta Pae-
diatr. 2009; 98:1468-74. 520.

Gardiner HM, Taylor MJ, Karatza A, Vanderheyden T,
Huber A, Greenwald SE, Fisk NM, Hecher K. Twin-
twin transfusion syndrome: the influence of intrauteri-
ne laser photocoagulation on arterial distensi bility in
childhood. Circulation. 2003; 107:1906-11.

Bradley S Allen Fetal cardiac surgery: simplicity ver-
sus success in a new frontier. ] Thorac Cardiovasc
Surg. 2003 Nov;126(5):1254-6.
Halley FL. Fetal cardiac
Surg. 1994:5:47-74.

S M Bradley, F L Hanley, B W Duncan, R W Jennin-
gs, ] A Jester, M R Harrison, E D Verrier. Fetal cardiac
bypass alters regional blood flows, arterial blood ga-
ses, and hemodynamics in sheep. Am ] Physiol. 1992
Sep;263(3 Pt 2):H919-28.

Fenton KN, Zinn HE, Heinemann MK, Liddicoat
JR, Hanley FL. Long-term survivors of fetal cardi-
ac bypass in lambs. ] Thorac Cardiovasc Surg. 1994
Jun;107(6):1423-7.

Park HK, Park YH. Fetal surgery for congenital heart
disease Yonsei Med J. 2001 Dec;42(6):686-94.

Sabik JF, Heinemann MK, Assad RS, Hanley FL. Hi-
gh-dose steroids prevent placental dysfunction after
fetal cardiac bypass. ] Thorac Cardiovasc Surg. 1994
Jan;107(1):116-24; discussion 124-5.

Adzick NS. Open fetal surgery for life-threatening fetal
anomalies. Semin Fetal Neonat Med. 2009; 15:1-8.
Rychik ], Tian Z, Cohen MS, Ewing SG, Cohen D,
Howell L], Wilson RD, Johnson MP, Hedrick HL, Flake
AW, Crombleholme TM, Adzick NS. Acute cardiovas-
cular effects of fetal surgery in the human. Circulation.
2004; 110:1549-1556.

Tworetzky W, McElhinney DB, Reddy VM, Brook MM,
Hanley FL, Silverman NH. Improved surgical outcome
after fetal diagnosis of hypo plastic left heart syndro-
me. Circulation. 2001; 103:1269-73.

Kipps AK, Feuille C, Azakie A, Hoffman JI, Tabbutt
S, Brook MM, Moon-Grady AJ. Prenatal diagnosis of
hypoplastic left heart syndrome in current era. Am J
Cardiol. 2011; 108:421-7.

Mahle WT, Clancy RR, McGaurn SP, Goin JE, Clark
BJ. Impact of prena tal diagnosis on survival and early
neurologic morbidity in neonates with the hypoplastic
left heart syndrome. Pediatrics. 2001; 107:1277-82.
Bonnet D, Coltri A, Butera G, Fermont L, Le Bidois J,
Kachaner J, Sidi D. Detection of transposition of the

surgery. Adv Card

65.

66.

67.

68.

69.

70.

71.

72.

73.

74.

75.

76.

77.

78.

great arteries in fetuses reduces neo natal morbidity
and mortality. Circulation. 1999; 99:916-8.

Punn R, Silverman NH. Fetal predictors of urgent
balloon atrial septos tomy in neonates with complete
transposition. ] Am Soc Echocardiogr. 2011; 24:425-30.
Franklin O, Burch M, Manning N, Sleeman K, Gould S,
Archer N. Prenatal diagnosis of coarctation of the aorta
improves survival and reduces morbidity. Heart. 2002;
87:67-9.

Tzifa A, Barker C, Tibby SM, Simpson JM. Prenatal
diagnosis of pulmo nary atresia: impact on clinical
presentation and early outcome. Arch Dis Child Fetal
Neonatal Ed. 2007; 92: F199-F203.

Eapen RS, Rowland DG, Franklin WH. Effect of pre-
natal diagnosis of critical left heart obstruction on pe-
rinatal morbidity and mortality. Am ] Perinatol. 1998;
15:237-42.

Copel JA, Tan AS, Kleinman CS. Does a prenatal diag-
nosis of congeni tal heart disease alter short-term out-
come? Ultrasound Obstet Gynecol. 1997; 10:237—-41.
Jaeggi ET, Carvalho JS, De Groot E, Api O, Clur SA,
Rammeloo L, McCrindle BW, Ryan G, Manlhiot C,
Blom NA. Comparison of trans placental treatment of
fetal supraventricular tachyarrhythmias with digoxin,
flecainide, and sotalol: results of a nonrandomized
multicenter study. Circulation. 2011; 124:1747-54.
Trucco SM, Jaeggi E, Cuneo B, Moon-Grady A], Sil-
verman E, Silverman N, Hornberger LK. Use of int-
ravenous gamma globulin and corticosteroids in the
treatment of maternal autoantibody-mediated car di-
omyopathy. ] Am Coll Cardiol. 2011; 57:715-23.

Patel D, Cuneo B, Viesca R, Rassanan J, Leshko J, Huh-
ta J. Digoxin for the treatment of fetal congestive heart
failure with sinus rhythm assessed by cardiovascu-
lar profile score. ] Matern Fetal Neonatal Med. 2008;
21:477-82.

Levey A, Glickstein ]S, Kleinman CS, Levasseur SM,
Chen J, Gersony WM, Williams IA. The impact of pre-
natal diagnosis of complex congenital heart disease on
neonatal outcomes. Pediatr Cardiol. 2010; 31:587-97.
Atz AM, Travison TG, Williams IA, Pearson GD, La-
ussen PC, Mahle WT, Cook AL, Kirsh JA, Sklansky
M, Khaikin S, Goldberg C, Frommelt M, Krawczeski
C, Puchalski MD, Jacobs JP, Baffa JM, Rychik J, Ohye
RG; Pediatric Heart Network Investigators. Prenatal
diagnosis and risk factors for preoperative death in ne-
onates with single right ventricle and systemic outflow
obstruction: screening data from the Pediatric Heart
Network Single Ventricle Reconstruction Trial. ] Tho-
rac Cardiovasc Surg. 2010; 140:1245-50.

Parry S, Marder SJ. Delivery and obstetrical issues. In:
Rychik J, Wernovsky G, ed. Hypoplastic Left Heart Sy-
ndrome. New York, NY: Springer; 2003:29-37.
Peterson AL, Quartermain MD, Ades A, Khalek N,
Johnson MP, Rychik J. Impact of mode of delivery on
markers of perinatal hemodynamics in infants with hy-
poplastic left heart syndrome. ] Pediatr. 2011; 159:64-9.
Penny D], Shekerdemian LS. Management of the neo-
nate with symp tomatic congenital heart disease. Arch
Dis Child Fetal Neonatal Ed. 2001; 84: F141-F145.
Johnson BA, Ades A. Delivery room and early postna-
tal management of neonates who have prenatally di-
agnosed congenital heart disease. Clin Perinatol. 2005;
32:921-46, ix.




78

79.

80.

81.

82.

83.

84.

85.

86.

87.

88.

89.

KALP DAMAR CERRAHISI - KONJENITAL KALP CERRAHISI

Rasanen J, Wood DC, Weiner S, Ludomirski A, Huhta
JC. Role of the pulmonary circulation in the distribu-
tion of human fetal cardiac output during the second
half of pregnancy. Circulation. 1996;94: 1068-73.
Berkley EM, Goens MB, Karr S, Rappaport V. Utility
of fetal echocar diography in postnatal management
of infants with prenatally diagnosed congenital heart
disease. Prenat Diagn. 2009; 29:654-8.

Donofrio MT, Levy R], Schuette JJ, Skurow-Todd K,
Sten M, Stallings C, Pike J, Krishnan A, Ratnayaka K,
Sinha P, du Plessis AJ, Downing DD, Fries MI, Berger
JT. Specialized delivery room planning for fetuses with
critical congenital heart disease. Am ] Cardiol. 2012;
111:737-47.

Rudolph AM. Congenital Diseases of the Heart: Clini-
cal-Physiological Considerations. Armonk, NY: Future
Publishing Co; 2001.

Anagnostou K, Messenger L, Yates R, Kelsall W. Out-
come of infants with prenatally diagnosed congenital
heart disease delivered outside specialist paediatric
cardiac centres. Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed.
2013; 98: F218-F221.

Glatz AC, Gaynor JW, Rhodes LA, Rychik J, Tanel RE,
Vetter VL, Kaltman JR, Nicolson SC, Montenegro L,
Shah M]J. Outcome of high risk neonates with congeni-
tal complete heart block paced in the first 24 hours after
birth. ] Thorac Cardiovasc Surg. 2008; 136:767-73.
Mirlesse V, Cruz A, Le Bidois ], Diallo P, Fermont L,
Kieffer F, Magny JF, Jacquemard F, Levy R, Voyer M,
Daffos F. Perinatal management of fetal cardiac ano-
malies in a specialized obstetric-pediatrics center. Am J
Perinatol. 2001; 18:363-71.

James C Huhta, James ] Paul. Doppler in fetal heart
failure. Clin Obstet Gynecol. 2010 Dec;53(4):915-29.
Tamar Perri, Bina Cohen-Sacher, Moshe Hod, Michael
Berant, Israel Meizner, Jacob Bar. Risk factors for cardi-
ac malformations detected by fetal echocardiography
in a tertiary center. ] Matern Fetal Neonatal Med. 2005
Feb;17(2):123-8.

Rebekka Lytzen, Niels Vejlstrup, Jesper Bjerre, Olav
Bjorn Petersen , Stine Leenskjold , James Keith
Dodd, Finn Stener Jorgensen, Lars Sendergaard . The
accuracy of prenatal diagnosis of major congenital
heart disease is increasing. ] Obstet Gynaecol. 2020
Apr;40(3):308-15. Epub 2019 Aug 28.

Nagasawa H, Hamada C, Wakabayashi M, Nakagawa
Y, Nomura S, Kohno Y. Time to spontaneous ductus
arteriosus closure in full-term neonates. Open Heart.
2016; 3(1): e 000413

90.

91.

92.

93.

94.

95.

96.

97.

98.

99.

100.

101.

Singh Y, Tissot C. Echocardiographic eval uation of
transitional circulation for the neonatologists. Front
Pediatr. 2018; 6:140

Gaynor JW, Wernovsky G, Jarvik GP, et al. Patient cha-
racteristics are important determinants of neurodeve-
lopmental outcome at one year of age after neonatal
and infant cardiac surgery. ] Thorac Cardiovasc Surg.
2007; 133:1344-53, 1353.e1343

Kumar TK, Charpie JR, Ohye RG, et al. Timing of
neonatal cardiac surgery is not associated with pe-
rioperative outcomes. ] Thorac Cardiovasc Surg.
2014;147(5):1573-9

Anderson BR, Ciarleglio AJ, Hayes DA, Quaegebeur
JM, Vincent JA, Bacha EA. Earlier arterial switch ope-
ration improves outcomes and reduces costs for neo-
nates with transposition of the great arteries. ] Am Coll
Cardiol. 2014;63(5):481-7

Cain MT, Cao Y, Ghanayem NS, et al. Transposition of
the great arteries outcomes and time interval of early
neonatal repair. World ] Pediatr Congenit Heart Surg.
2014;5(2):241-7

O’ByrneML, Glatz AC, Song L, et al. Association betwe-
en variation in preoperative care before arterial switch
operation and outcomes in patients with transposition
of the great arteries. Circulation. 2018;138(19):2119-29
Ghanayem NS, Allen KR, Tabbutt S, et al; Pediatric
Heart Network Investigators. Interstage mortality af-
ter the Norwood procedure: Results of the multicenter
Single Ventricle Reconstruction trial. ] Thorac Cardio-
vasc Surg. 2012; 144(4):896-906

Karamlou T, Sexson K, Parrish A, et al. One size does
not fit all: the influence of age at surgery on outcomes
following Norwood operation. ] Cardiothorac Surg.
2014;9 :100

Kelle AM, Backer CL, Gossett JG, Kaushal S, Mavrou-
dis C. Total anomalous pulmonary venous connection:
results of surgical repair of 100 patients at a single ins-
titution. ] Thorac Cardiovasc Surg. 2010;139(6):1387—
1394.e3

Karamlou T, Gurofsky R, Al Sukhni E, et al. Clinical
perspective. Circulation. 2007; 115:1591-8

Lehnert A, Villemain O, Gaudin R, Meot M, Raisky O,
Bonnet D. Risk factors of mortality and recoarctation
after coarctation repair in infancy. Interact Car diovasc
Thorac Surg. 2019;29(3):469-75

Mery CM, Guzman-Pruneda FA, Trost JG Jr, et al. Con-
temporary results of aortic coarctation repair through
left thoracot omy. Ann Thorac Surg. 2015;100(3):1039—
46



icindekiler

»

»

GIRIS

TANISAL KARDIYAK KATETERIZASYON

» Calismanin Planlanmasi

» Premedikasyon, Sedasyon ve Anestezi

» Vaskuler Yollar

» Femoral Yaklasim

» Internal Juguler Yaklasim

» Subklavyen Yaklasim

» Umbilikal Yaklagim

» Hepatik Yaklasim

» Kateterler ve Teller

» Kateter ManUplasyonu

» Hemodinamik Verilerin Elde Edilmesi

» Hemodinamik Degiskenlerin Olclimi

» Kardiyak Outputun Hesaplanmasinda Oksijen
Metodu

» Termodilisyon Metodu

» Intrakardiyak Santlar

» Santlarin Kantitatif Degerlendrilmesi

» Santlarin Kalitatif Degerlendirilmesi

» Vaskuler Rezistans

KONJENITAL KALP BOLUM
HASTALIKLARINDA
KARDIYAK

KATETERIZASYON VE | 1 s avoinin:
vor rammansorrsis ANJIYOGRAFI

Feyza Aysenur PAC ?

» Oksijen ve Nitrik oksit inhalasyon calismalari
» Kapakalani ve basin¢ gradiyenti

» ANJIYOGRAFI
» Kontrast Ajanlar
» Radyasyon Dozu ve Maruziyet
» Hasta Dozu
» Kateter Laboratuari Personel Maruziyeti
» Anjiyografi
» Biventrikier Kalbin Gortinttlenmesi
» Spesifik Teknikler

» KOMPLIKASYONLAR
» Aritmiler
» Hipoventilasyon
» Embolizm
» Kardiyak Perforasyon
» Hipersiyanotik Atak
» Pulmoner Vaskuler Hastaligi Olan Hastalar
» Periferal Vaskuler Hasar
» Lateks Alerjisi

! Uzm. Dr., Istanbul Mehmet Akif Ersoy Gogiis Kalp Damar Cerrahisi EAH, Pediyatrik Kardiyoloji Klinigi,
maze_zabun@hotmail.com, ORCID iD: 0000-0002-9043-9687
2 Prof. Dr., Bilkent Sehir Hastanesi, Pediyatrik Kardiyolog Klinigi, aysepac@gmail.com, ORCID iD: 0000-0002-2649-1683

79



Konjenital Kalp Hastaliklarinda Kardiyak Kateterizasyon ve Anjiyografi

tomlara neden olabilir. Ciddi anafilaksi genellikle
cerrahi sirasinda lateks cerrahi eldivenlere maruz
kalma sonucu ortaya gikar. Daha 6nce lateksle te-
mas sonucu hafif semptomlar yasayan hastalarda
bile bu sorun goriilebilir. Ancak, intravaskiiler
lateks kateter balonlarinin kullanimindan kaynak-
lanan anafilaksi vakast bildirilmemistir. Lateks
alerjisi 0ykiisii olan hastalarda kardiyak kateteri-
zasyon yapilirken, lateks onlemleri icin standart

kurum protokollerine uyulmalidir.(1)
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ventrikiiler voliim ytikii ve plevral effiizyon gibi

etkiler yaratan aortopulmoner kolateral varligin-
da kollateral akis kardiyak MRG ile hesaplanabi-
lir (70). Kardiyak MRG ayrica 4-boyutlu akim ve
hesaplamali akiskan dinamigi uygulamalar ile

karmasik akis desenlerini 6lgme ve gorsellestirme

imkani sunar (71).

Kardiyak BT, kardiyak MRG’in kontrendike

oldugu veya basarisiz oldugu durumlarda tercih

edilir. Yiiksek intratorasik lenfatik basing veya len-

fatik akisin ttkanmasi sonucu olusan lenfoalveolar

fistiil veya plastik bronsit gibi komplikasyonlarin,

bunlarla iligkili distal atelektazi ve konsolidasyo-

nun degerlendirilmesinde tercih sebebidir (72).
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Konjenital Kalp Hastaliklarinda 3 Boyutlu Goriintiileme Ve Modelleme

3B Biyoyazici Teknolojisi

3B biyoyazic teknolojisinin ortaya ¢ikisinin kalp
hastaliklarinin tedavisinde yeni bir dénemi bas-
lattigindan soz edilebilir. Bu teknoloji sayesinde
yakin gelecekte hastaya 6zgii kapak ve greftler
iiretilebilecek ve ticari olarak da kolaylikla ulasila-
bilir olacaktir. Hockaday ve arkadaslarinin yaptig:
iki calisma da bu potansiyeli vurgulamaktadir. Bu
calismalar 3B biyoyazic1 teknolojisi kullanilarak
anatomik olarak karmasik aort kapak yapismnin
hidrojellerle basilabilecegini ortaya koymustur.
(51,52) Sun ve arkadaslarinin ¢alismasinda da 3B
biyoyazic1 teknolojisindeki gelismeler sayesin-
de ileri uyarlanabilirlige sahip ve organlar: taklit
edebilen miyokardiyal yapilarin inga edilebildigi
belirtilmistir. (53)

SONUC

Konjenital kalp hastaliklarimin karmasik ve de-
gisken anatomileri, dogru tan1 ve etkili cerrahi
planlama igin gelismis goriintiileme tekniklerine
ihtiyag dogurmustur. Bu ihtiyag dogrultusunda
gelistirilen 3 boyutlu (3B) goriintiileme ve mo-
delleme yontemleri, son yillarda klinik pratikte
giderek artan oranda kullanilmaya baslanmuisgtir.
Medikal goriintiileme, segmentasyon ve djjital ta-
sarim gibi adimlardan olusan bu siire¢, BT, MR ve
ekokardiyografi gibi modalitelerden elde edilen
verilerle desteklenerek yiiksek dogrulukta anato-
mik modellerin olusturulmasina olanak tanir.

3B modeller, yalnizca goriintiileme smnirlarini
asarak tani ve cerrahi planlamay1 desteklemekle
kalmaz; ayn1 zamanda tip ve asistan egitiminde,
hasta-hekim iletisiminde, translasyonel arastirma-
larda ve biyoyazic1 teknolojisiyle kisiye 6zel ¢6-
zlimlerde de etkin bi¢cimde kullanilmaktadir.

Literatiirdeki bir¢cok calisma, 3B modellerin
tanisal dogrulugu artirdigini, cerrahi planlamada
degisikliklere yol agabildigini ve egitim siiregle-
rinde bilgi edinimini ve teknik becerileri gelistirdi-
gini gostermektedir. Segmentasyon stratejilerinin
ve modelleme tekniklerinin amaca uygun sekilde
secilmesi, elde edilen ¢iktinin kalitesi agisindan
kritik 6neme sahiptir.

Sonug olarak, 3B goriintiileme ve modelleme,
konjenital kalp hastaliklarmin degerlendirilme-
sinde giderek vazgecilmez hale gelen, tanidan
tedaviye uzanan siirecte klinisyene énemli katki-
lar sunan giiclii bir aragtir. Yakin gelecekte yapay
zeka destekli otomatik segmentasyon ve biyobas-
ki teknolojilerindeki ilerlemelerle bu alandaki kul-
lanumin daha da yayginlasmas: beklenmektedir.
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Resim 4. PDAnin AVP-2 ile kapatiimasi: a) Lateral projeksiyonda yapilan enjeksiyonda PDA gérilmektedir.b)Cihaz
serbestlestirildikten sonra yapilan enjeksiyonda PDAnin kapandigi gdriilmektedir. c) Cihazin birakildiktan sonraki
durusu gorilmektedir.

3. Hemoliz: Rezidtiiel sant1 olan hastalarda go-
riilen bir komplikasyondur. Eritrositlerin mekanik
harabiyetine bagl oldugu diistiniiliir. Hemog]lo-
bin degerlerinde diisme, idrarda renk degisikligi
ve bilirubin yiiksekligi saptanir. Cihaz geri alina-
rak veya rezidiiel sant baska bir coil veya cihazla
kapatilarak diizeltilebilir. Bu miimkiin degilse cer-
rahi olarak ¢ikarilmasi gerekir. Sikilikla coil kulla-
nimi sonrasinda goriiliir.

4. Enfektif Endokardit: Nadir bir komplikas-
yondur.

5. Nikel alerjisi: Nitinolden yapilmis cihazlar-
da goriilebilecek potansiyel bir komplikasyondur.
Yiiksek ates ve 6demle kendini gosterebilir. Daha
¢ok ASD ve PFO kapatilmas: sonrasi rapor edilse
de nikel iceren her cihaz igin potansiyel bir komp-
likasyondur.

6. Diger nadir komplikasyonlar: Bunlarin di-
sinda cihaz embolizasyonu sonucu ani 6liim, geci-
ci asistol, transfiizyon gerektirecek kan kaybi, kan
kaybina bagli ST depresyonu gibi nadir kompli-
kasyonlar bildirilmistir (21).

Glintimiizde transkateter PDA kapatilmas is-
lemi icin tek bir ideal cihaz yoktur. Bununla bera-
ber islem artik ¢ok daha giivenli ve diisiik komp-
likasyon oranlariyla yapilabilmektedir. Elimizde
¢ok sayida cihaz segenegi bulunmaktadir. 1000
gram alt1 bebeklerden baslayip eriskin hastaya
kadar islem giivenli bir seklide yapilabilmektedir.

Hastanin yasi, viicut agirhgi, PDAnin 6lgiileri ve
maliyet hesaba katilarak en uygun cihazi segmek
dogru bir strateji olacaktir.
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Transkateter Atriyal Septal Defekt Kapatilmasi

Sekil 5. Sekundum atriyal defekt 30 mm Amplatzer
Septal Occluder cihazi kullanilarak kapatildiktan bir
hafta sonra hastanin gégus agrisi tariflemesi (zerine
bakilan troponin degerinde progresif ylikselme sonra-
sinda konvansiyonel koroner anjiyografi yapildi. Sekil-
de sirkumfleks arterin retroaortik seyri sirasinda ASD
cihazinin disklerinin arasindan gectigi ve liimeninin
cihaz basisi nedeniyle daraldigi goriilmektedir. Cihaz
Snare ile geri alindi. Defekt cerrahi olarak kapatildi.

[k 6 ay endokardit profilaksisi biitiin hastalara
verilir, 6. ay kontroliinde eger tam kapanma sag-
landiysa bu profilaksi kesilir.

Poliklinik kontrolleri 1,6 ve 12. Ay olarak 6ne-
rilir. Bu siire¢ sonunda da yilda ya da iki yilda bir
kontroller devam etmelidir. Her kontrolde ek bir
durum olmadik¢a TTE ve 12 kanalli EKG goriil-
melidir (35) .

CERRAHI iLE KARSILASTIRMA

2002 yilinda yapilan toplam 3.082 ASD hasta-
st degerlendirildigi bir metaanalizde; bunlarin
1.270%i cerrahi, 1.812’si ise transkateter yontemle
tedavi edilmistir. Cerrahi grubunda total ve ma-
jor komplikasyon oranlar: sirasiyla 5.4 ve 3.8 kat
daha yiiksek bulunmus, hastanede yatis siiresi de
2.5 kat daha uzun saptanmustir (36). Ancak cerrahi
tekniklerin gelismesi ile bu oranlarda degisiklikler

meydana gelmistir. Minimal invaziv cerrahi tek-
nik ile kapatilan ASD hastalarinin degerlendirildi-
gi bir metaanalizde, perkiitan teknige gére major
komplikasyon oranini artmadig ve rezidtiel sant
oraninin daha diisiik oldugu ancak hastanede ya-
tis siiresinin daha uzun oldugu belirtilmistir (37).
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Aort Koarktasyonunun Balon ve Stent ile Tedavisi

Izlemde anevrizma olusumu, diseksiyon ve

stent i¢i daralmalar1 kontrol etmek igin aralikli

BT anjiyografi ile degerlendirme yapilmasi gerek-

mektedir. Klinik ve ekokardiyografik olarak reko-

arktasyon, devam eden hipertansiyon veya BT’de

anevrizma olusumu kanit1 varsa rekateterizasyon

yapilir. Elektif planli rekateterizasyon, stent bas-

langicta az expande edilerek bilingli rezidiiel dar-

lik birakildiginda redilatasyon amaciyla 6-12 ay

sonra gerceklestirilir.
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Duktus Arteriosusa Bagimli Pulmoner Dolasimda Duktal Stent implantasyonu

Bazen islem sirasinda bir pulmoner arter hap-
sedilebilir. Genellikle hapsedilen tarafin zamanla
gelisiminin yeterli oldugu diistiniilse de islem s1-
rasinda hipoksemi varsa ya da kontrol enjeksiyon-
larinda o pulmoner artere kontrast gegisi az ise bu
tip durumlarda stent implantasyonu sonrasinda
stentin “strut”lar1 arasindan gegilerek balon dila-
tasyon ile sorun giderilebilir. Ancak erken dénem-
de bu islemin stent malpozisyonu ya da emboli-
zasyonu agisindan riskli oldugu unutulmamaldar.

Ge¢ Komplikasyonlar ve izlem

Duktal stent implantasyonu yapilmis olan hasta-
lara antiagregan olarak sadece aspirin verilebilir
ancak ikili (aspirin, clopidogrel) tedavi daha gii-
venlidir (27,33). Bu tedavi duktal stent ihtiyaci-
nin gegici oldugu durumlarda ihtiya¢ ortadan
kalktiginda kesilebilir diger hastalarda cerrahi
operasyona kadar devamu edilir. Kontrollerde ok-
sijen satiirasyonu ve muayenede devamli {ifiirtim
duyulup duyulmadigi not edilmelidir. Ekokardi-
yografik incelemede duktal stent akimi, pulmoner
arterlerin dolumu, konfluensi ve pulmoner yata-
gin gelisimi degerlendirilmelidir. Izlemde suba-
kut stent trombozu, intimal profilerasyona baglh
stent stenozu ve bazen hapsedilmis pulmoner ar-
ter tarafinda diskonneksiyon gelisebilir (25,27,33).
[zlemde ilerleyici satiirasyon diisiikliigii ve {ifii-
riimiin niteliginin degisimi uyaric1 olmalidir. Bu
hastalarda yeniden girisim yapilarak balon angi-
oplasti veya stent implantasyonu ile stent akimi
arttirilabilir. Ozellikle tek ventrikiil tamiri aday1
olan hastalarda bir pulmoner arterde baslangicta
dogal darlik ya da damarin hapsedilmesine baglh
pulmoner arter gelisimi istenen diizeyde gercek-
lesmiyorsa zaman kaybetmeden bu damar goriin-
tiilenmeli ve gerekirse transkateter girisimler ya
da cerrahi sant ile sonraki evrelere daha iyi pul-
moner yatak olusturmaya gayret edilmelidir.

Ozetle, Pulmoner dolasimin DA’ya bagim-
1 oldugu durumlarin bazilarinda 6rnegin kritik
PS veya IVS-pulmoner atrezili olgularda duktus
morfolojilerinin genellikle stent igin en uygun bi-
¢imlerde olmasi, bu hastalarin pulmoner kan aki-

mini ilave olarak artiracak palyasyona gegici ola-
rak ihtiyaglarinin olmasi ve de ¢ogunlukla tekrar
diizeltici cerrahi gerektirmeyecekleri icin en ideal
adaylardir. Duktal stent bu hastalarda sag ventri-
kiil hipoplazik olmayanlarda komplians diizelene
kadar, hipoplazik olanlarda ise sag ventrikiil geli-
sene kadar giivenli bir palyasyon saglar. Belirtilen
gerekgelerle birinci se¢enek olarak tercih edilmeli-
dir. Akciger kan akimi kaynag: tek olan univent-
rikiiler tamir aday1 hastalar ile kompleks VSD'li
pulmoner atrezilerde de duktusa stent implantas-
yonu oldukga giivenlidir. Cerrahi santla karsilas-
tirlldiginda sonuglar en azindan benzer hatta bazi
galismalarda daha tistiindiir. Cerrahi santla karsi-
lagtirildiginda DSI'nunun bircok avantaji vardur.
Bu nedenle pulmoner kan akimini garantiye al-
mak veya artirmak amaclh bu hasta grubunda da
yine birinci segenek olabilir.
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Balon Aortik Valviiloplasti

Boliimiizde yenidogan déneminde balon aor-
tik valviiloplasti yapilan hastalarin 27 yillik izle-
minde; 1998-2024 yillar1 arasinda 85 yenidoganda
(YD) 118 BAV yapild1. Olgular 0-30 (median 14)
glin, 267s1 (%40) kritik aort darhigi, 23'tinde (%27.1)
degisik sol ventrikiil ¢ikim yolu darliklar1 (LVO-
TO), 45’inde (%52.9) endokardiyal fibroelastosis
(EFE), 35’inde (%41.2)sol ventrikiil (LV) islev bo-
zukluguna sahipti. islem 78 (%92) olguda basaril
oldu. Izlem siiresi 8.84 +/- 7.7 yildir. 30 olgu 10 y1l,
49 olgu 5 yildan fazla izlenmistir. zlem siiresin-
ce toplam mortalite 13 (%15)'dir. Ilk bir ayda olan
erken mortalite 3 olgudur (1'i islem sonrasi, 2’si
yaygin EFE nedeni ile kontrol edilemeyen kalp ye-
tersizligi nedeni ile). Ge¢ donemde 2 olgu cerrahi
sonrasl, 7 olgu median 3 ayda EFE, agir MY, shone
kompleksi nedeni ile oldu. Mortaliteyi etkileyen
faktorler; yas, islem 6ncesi LV disfonksiyonu ve
diger LVOTO eslik etmesidir. Son yas 7 ay-26.5
yastir. Birinci yilin sonunda sag kalim %85.8, gi-
rigim yapilmama oram %70.6 bulunmustur. ilk 1
yilda 5 yeniden balon aortik valviiloplasti, 7 cer-
rahi islem yapilmistir. Tim izlem stiresinde 22
cerrahi, 8 recerrahi, 2 rerecerrahi uygulanmistir.
[k 5 yilda 12, 5 yildan sonra da 10 cerrahi islem
gerekmistir. Cerrahi nedenleri; 4 olguda restenoz,
4 olguda aort yetersizligi, 8 olguda mixt, 6 olguda
(8 aort koarktasyonu, 2 endokardit, 1 VSD kapatil-

mast) digerleridir.

Sonug olarak balon aortik valviiloplasti ile val-
viiler aort stenozlu hastalarin %70"inde iyi sonug-
lar alinir, goreceli 6nemli yan etki azdir. Yasamin
ilk ayinda bu isleme giden hastalarda komplikas-
yon gelismesi daha sik olmasina ragmen giivenli
ve etkin bir tedavi yontemidir. Bu tedavinin cer-
rahi valvatomi ve kapak onarimmu gibi palyatif bir
girisim oldugu yasamin ilerleyen dénemlerinde
yeniden girisimlere gerek duyulacag akildan ¢i-
karilmamali, bu olasihigr azaltmak icin belli bir
gradient kalmas1 6nemli aort yetersizligi gelisme-

sine tercih edilmelidir.
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Anormal Vaskiiler Baglantilar ve Transkateter Kapatiimasi

namadiginda kesinlestirmek, perkiitan teknikle
tedaviye uygunlugu belirlemek ve tedavi etmek
amagl yapilir.

Intrahepatik portal sistemin tam aplazisi
s0z konusu olan tip I KPSS’da tedavi karaciger
transplantasyonudur. Parsiyel porto-sistemik san-
tin s6z konusu oldugu tip II KPSS hastalarinin bir
kisminda transkateter olarak port-sistemik fistiil-
ler kapatilabilir. Bu amagla anatomi ve baglant:
caplar1 goz Oniine alinarak vaskiiler “plug’lar,
kapli stentler, coiller, PDA veya defekt kapatici
cihazlar kullanilabilir (21-22-23) Sekil 19’de hipe-
ramonyemi ile presente olan bir ¢ocukta parsiyel
portal-inferior vena kaval santa yol agan KPSS'1in
ADO Il ile juguler venden yaklasilarak kapatilma-
s1 gosterilmistir.

Sekil 19. Konjenital portosistemik sant kapatiimasi
ornegi

KPSS1 kapatmadan 6nce balon okliizyon tes-
ti ile portal ven basincinin kontrol edilmesi 6ne-
rilmektedir. Balon ile gecici okliide edildiginde
portal ven basinci 25 mmHg altinda oldugunda
glivenle kapatilabilecegi genel olarak kabul gor-
mektedir, buna karsin testte basing >30-32 mmHg
oldugunda perkiitan kapatilmayip transplanta
verilmesi veya once cerrahi olarak bant yapilma-
st hipoplazik portal ven dallarinin gelismesinin
beklenmesi daha sonraki seansta iki asamal1 yak-

lasimla kapatilmas: onerilmektedir. (23-24) Balon
okliizyon testinde 25-30 mmHg d{iizeyinde portal
ven basinci tartismalidir; direkt kapatanlar veya
cerrahi bandi tercih eden yaklasimlar mevcuttur
(24).
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Tablo 5. Dr. Siyami Ersek Gogiis Kalp ve Damar Cerrahisi Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk ve Konjenital

Kalp Hastaliklar1 Merkezi'nde son 10 yilda kardiyak cerrahi sonrasi erken postoperatif (<6 hafta) donemde
kalp kateterizasyonu ve transkateter girisim deneyimi
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*Baz1 hastalarda birden fazla patoloji saptanmis ve birden fazla girisim yapilmistir.

Arkus rekonst: Arkus rekonstriiksiyonu, AVV: Atrioventrikiiler kapak, BAT: Biiyiik arter transpozisyonu, DKO: Diisiik
kardiyak output, HLHS: Hipoplastik sol kalp sendromu, IAS: Interatriyal septum, MAPKA: Major aortopulmoner
kollateral, MV: Mekanik ventilator, NWD: Norwood, PAB: Pulmoner artere band, O2: Oksijen, PA-VSD: Pulmoner atrezi
ventrikiiler septal defekt, RV: Sag ventrikiil, SP: sistemik-pulmoner, TPA: Doku plazminojen aktivatorii, TTE: Transtorasik
ekokardiyografi, TOF: Fallot tetralojisi, U-KAVSD: Unbalanse komplet atrioventrikiiler septal defekt,
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mak veya stent yerlestirmek miimkiin olmaktadir
(11,12). Ornegin ana PA’e cerrahi olarak yerlesti-
rilen bir kilif i¢inden ¢ok kiiciik ¢ocuklarda bile
eriskin boyutlara ulasabilecek stentler PA dallari-
na daha kolay yerlestirilebilmektedir. Bu islemler
ozellikle kiiciik kilolu hastalarda ve sinirlt vaskii-
ler erisimi olanlarda tercih edilebilir. Dogrudan,
gorerek stent implantasyonu teknik olarak daha
kolay ve etkilidir. Bunlarda kardiyopulmoner
baypasa girilecek ise bile siire oldukca kisalir (12).
Islem sonrast damar agikligini gostermek ve/veya
residii lezyonlar1 ortaya ¢ikarmak icin intraopera-
tif floroskopik veya anjiyografik goriintiilemenin
yalnizca stent implantasyonundan sonra degil,
ayn1 zamanda standart cerrahi onarimdan sonra
da avantajlar1 oldugu gosterilmistir (48,49).

HYBRIT INTRAVASKULER VE
INTRAKARDIYAK GIiRIiSLER

Yenidoganlarda, duktus stenti implantasyonu,
aort koarktasyonu ve aort stenozu igin balon ya-
pilabilmesi amaciyla cutdown yapilarak carotis
arterine ulasarak islemlerin gerceklestirilmesi bir
bakima cerrahin ve invaziv kardiyologun isbirligi-
ne dayali hybrit girisimlerdir. Yenidoganlarda ka-
rotis arter ¢ap1 femoral arter capindan daha genis
oldugundan bu yol femoral arterlerin yaralanmasi
ihtimalini azaltir (50). Hatta bu yolla prematiire
bebeklerde dahi bu islemler gerceklestirile bilinir.

Atriyotomi yapilarak HLHS lu bebeklerde sep-
tostomi yapilmasini kolaylastirilmasi veya Fontan
olgularinda atriyuma ulasilarak Valve —in-Valve
prosediirlerinin uygulana bilmesi de intrakardi-
yak giris yolu olusturularak gerceklestirilen hybrit
girisimlere 6rnektirler (51,52).

Sonug olarak cerrahlar ile girisimsel kardiyo-
loglar arasindaki is birliginin artmasi ve islemlerin
birlikte yapilir hale gelmesi ile kompleks islemler
daha az invaziv bir sekilde gerceklesir hale gelmis-
tir. Hibrit yapilan islemler sayesinde islem stireleri
kisalmis, kardiyopulmoner baypas sayis1 azalmus,
vaskiiler erisimler kolaylasmis daha kiiciik kilolu
veya daha ytiksek riskli hastalara daha kolay ve
daha az risk ile miidahale edilme olanaklar1 ortaya
cgikmustir.
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daha diisiik hizda bir kagis(escape) ritmi devreye
girebilir. Kagis ritmi genellikle normal siniis rit-
minden daha yavastir ve atriyum ile ventrikiil ara-
sindaki sirali senkronizasyonu bozar ve yetersiz
kardiyak debiye yol acar. Tam AV blogu olan bir
kalp, nadiren kagis ritmi gostermez ve ventrikiiler
asistol olur. Cerrahi sonras1 ventrikiiler asistolii
olan gocuk, kardiyak debi icin tamamen kalp pili-
ne bagimlidir. Steroid, teofilin, atropin ve izopro-
terenol, ventrikiiler kacis ritmini ve AV digiim
iletimini uyarmak icin denenmistir. Ameliyattan
birkag giin sonra ¢ogu cocukta normal AV ileti-
miyle normal siniis ritmine doner. Cerrahi sonrasi
10-14 giin i¢inde iyilesme belirtisi gostermeyen ya
da yetersiz ritim iyilesmesi gosteren hastalarda
kalic1 kalp pili uygulamasi diistintilmelidir.
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Konjenital Kkateter laboratuvarinda onemli
komplikasyonlarin goriilme sikhigimin %7 ila %24
arasinda oldugu ve komplikasyonlarin tanisal va-
kalara gore girisimsel prosediirlerde daha sik go-
rildgi bildirilmistir. Konjenital kateter laboratu-
varinda mortalite %1’den az olarak bildirilmeye
devam etmektedir. En sik bildirilen komplikas-
yonlar vaskiiler yaralanmalar ve disritmilerdir.
Daha az siklikta bildirilen ancak 6énemli kompli-
kasyonlar arasinda kanama, felg, vaskiiler riiptiir,
kardiyak tamponad, kapak hasari, vaskiiler trom-
boz, hava embolisi, yabanc cisim/kateter icin tu-
tulma, cihaz embolisi, kontrast reaksiyonu veya
anafilaksi ve brakialpleksus yaralanmas: bulunur.
(140) Kateter laboratuvarinda majér morbidite
veya komplikasyon igin en 6nemli risk faktorleri 1
yasindan kiigiik yas, daha kiiciik hasta boyutu ve
miidahalenin karmagikligidir. Aritmiler yaygindir
ve genellikle gecicidir. Aritmiler icin risk faktor-
leri arasinda hiperkarbi, elektrolit bozukluklari,
kateter manipiilasyonu, kardiyak iskemi, ilaglar,
koroner hava embolisi ve miyokardiyal ve iletim
dokusu hasar1 bulunur.(141) Defibrilatorler ve
antiaritmik ilaglarin yani sira kalp pili kapasitesi
de mevcut olmalidir. Siddetli PHT’si olan hastalar
da kateter laboratuvarinda 6liim acisindan 6nem-
li risk altindadir. Periprosediirel kardiyak arrest
riski, KKH'l1 hastalarda iyi belgelenmistir. Kardi-
yak arrestlerin yaklasik ticte birinin KKH'licocuk-
larda meydana geldigini ve bunlarin %17’sinin
kardiyak kateter prosediirleri sirasinda meydana
geldigini gostermektedir.Kateter laboratuvarinda
prosediirel kardiyak arrest igin risk faktorleri ara-
sinda 1 yasindan kiiciik yas, tek ventrikiil fizyo-
lojisi ve ameliyat &ncesi kateter prosediirleri yer
alir. Dogustan kateterizasyon laboratuvarinda
kardiyak dekompansasyon riski, olas1 kurtarma
ve mekanik dolagsim desteginin hizli bir sekilde
konuslandirilmas: igin cerrahi destegin hemen

mevcut olmasinu gerektirir. (139)

Hibrit prosediirler, KKH'y1 tedavi etmek icin
tek bir operatif prosediiriin parcasi olarak, hem
cerrahi hem de transkateter teknikleri icerir. En
sik olarak, hibrit prosediirler, bir PDA stentin ko-
nuslandirildig: ve bilateral PA bantlarinin agik bir

sternotomi ile yerlestirildigi HLHS tedavi etmek
icin kullanilir. KPB kullanimi1 ertelenir ve aort
krosklempleme, acik kalp prosediirleriyle iliskili
miyokardiyal yaralanmay1 ve inflamatuar yaniti
ve olas1 norolojik yaralanmay1 6nler. Hibrit pro-
sediirler ayrica VSD'leri kapatmak, pulmoner ka-
paklar ve PA dallarinin stentleri implante etmek
ve ayrica bir dizi baska minimal invaziv prose-
diir i¢in kullanilir. Bir hibrit prosediiriin anestezi
yonetimi, prosediiriin dogasmna gore belirlenir.
Hibrit ameliyathanesi, tam kateter laboratuva-
r1 olanaklarmin yani sira kardiyak ameliyathane
olanaklarma sahip bir ameliyathanedir. Agik cer-
rahiye gecisle kateter tabanli bir miidahaleyi de-
neme olanagi, hibrit ameliyathanesinin bir diger
avantajidir.(139)
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Tablo 12. Baslica ilag ve elektriksel miidahalelerin dozlar1 ve yan etkileri - Devam1

ilag/giri§im Doz
0.01-0.025 mg/kg 50 cc SF icinde 10 dk’da IV
Ibutelide Tekrari 1 kere 10 dk sonra, sinus
izlendiginde sonlandir
Isoproterenol 0.01-1 mcg/kg/dk IV perfiizyon
<6 ay: 0.3 mg/kg/giin (3 doza boliinerek),
Kaptopril yavasca 2 mg/kg/giine ¢ikartilir >6 ay: 0.5-4
mg/kg/giin
Kardiyoversiyon flk doz: 0.5-1 J/kg, Tekrar: 2-4 ] /kg,
(senkronize) Maksimum: 300 ]
Lidokain 1 mg/kg/doz IV bolus

Magnezyum sulfat

20-50 mcg/kg/dk IV perfiizyon

50 mg/kg/doz IV yavas bolus(5-10 dk)
Maksimum: 2 g

Yiikleme: 50-100 mcg/kg IV Idame: 0.5-1.0

Yan etkiler

Aritmi, uzun QTc(beklenilir), 1a veya 3
smifi antiaritmikler ile kullanilmaz.

Hipotansiyon, tasikardi

Hipotansiyon, 6kstiriik, renal disfonksiyon

Aritmi, yanik

Havale, hipotansiyon, aritmi Kan diizeyi:
2-5mcg/ml

Hipotansiyon, apne, néromdiskiiler blokaj

Aritmi, hipotansiyon
Hipotansiyon, bulanti, siyaniir tiyosiyanat
zehirlenmesi

Hipotansiyon, aritmi Kan diizeyi: 4-10 mcg/
ml

Milrinon meg /kg/dk
Nitroprussid 0.01-5 mcg/kg/dk IV perf.
5 5 Yiikleme: 5-10 mg/kg IV
Prokainamid Idame: 20-80 mcg/kg/dk IV perf
Propranolol 0.01-0.1 mg/kg/doz IV
Baslangic dozu 0.05-0.1 mcg/kg/dk IV
Prostaglandin E1 perfiizyon, etkiye gore azaltilir Min doz 0.01

mcg/kg/dk
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(DKMP) nedeniyle siddetli kalp yetmezIligi olan
¢ocuklar icin potansiyel bir secenek olarak orta-
ya ¢ikmistir. Bu acidan PAB, bu hasta grubunda
uygulanabilirliligi ile akilda tutulmasi gereken bir
palyatif tekniktir.

Yapilan bazi ¢alismalarda korunan sag ventri-
kil fonksiyonuna sahip kiigiik ¢ocuklarda (<6 yas)
DKMP’ye bagl son evre kalp yetmezligini hafif-
letmek icin PAB 6nerilmektedir (105,106). Ancak,
pediyatrik DKMP’de PAB'nin endikasyonlar1 hak-
kinda tartismalar devam etmektedir. Bu tedavinin
kalp nakline bir koprii mii yoksa bir hedef tedavi
mi oldugu da degerlendirilmeyi beklemektedir.

Son olarak; konjenital kalp cerrahisi tarihge-
sinde PAB ilk tanimlandig: giinlerde siklikla bas-
vurulan bir teknik olmasina ragmen bilginin ve
teknolojik olanaklarin artmasina paralel olarak
kullanimi azalmigtir. Diger taraftan ilk tanimlan-
dig1 hasta grubu disindaki hastalarda band ame-
liyat1 tanimlanmis olmasi ve giiniimiizde halen
genel kondisyonu diisiik hastalarda tercih edile-
bilir olmas1 prosediirii vazgecilmez kilmaktadir.
Uygulamasi basit olmasima karsin basarili sonug-
lar icin belirli bir deneyim gerektirmesi teknigin
akilda tutulmasi gereken bir diger tarafidir.
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Rekoarktasyon riskini artiran bir¢ok faktor goste-
rilmistir. Bunlar arasinda hastanin 2-3 aydan kii-
¢iik olmasi, agirhigin 2 kg’dan diisiik olmasi(125),
polipropilen yerine ipek siitur kullanimi ve kalint
duktal doku birakilmas: yer alir.(126) Rekoarktas-
yon, ameliyat sonrasi kol-bacak arasindaki sistolik
basing farkinin 20 mmHg'yi asmasi olarak tanim-
lanir.(127) Istirahat halindeki basing farki, egzer-
sizle ortaya ¢ikan belirgin hipertansiyonu eleme
i¢in yeterince hassas olmayabilir. Egzersiz sonrasi
ayn1 anda kol/bacak basing dl¢iimleri, koarktas-
yon onarim bdlgesindeki rezidii olasiligini disla-
manin en iyi yoludur.(128)

Rezidii koarktasyonu tespit etmek igin MRI,
dijital subtraksiyon anjiyografisi ve bisiklet egzer-
siz testi de faydali olabilir.(129) MRI degerlendir-
mesi, koarktasyon onarimindaki gecikmenin uzun
siireli anormal hemodinamik maruziyete neden
olabilecegini ve bunun aort duvarinin sertlesme-
sini artirabilecegini gostermistir.(130) Ug uca ge-
nigletilmis anastomoz, en diisiik rekoarktasyon
oranina (%5) sahip gortinmektedir.(131,132)

Balon anjiyoplasti boliimiinde tartisildig tize-
re, bu prosediir rezidii aort koarktasyonu olan
¢ogu cocuk icin tercih edilen ilk prosediir olarak
kabul edilmektedir.(102) Bagar1 oran1 yiiksektir ve
komplikasyon insidans: diisiiktiir. Balon dilatas-
yonu basarili olmazsa veya uygun goriilmezse, ye-
niden ameliyat gerekebilir. Cogu durumda yeni-
den ameliyat, 6nceki onarim bolgesindeki yogun
skar dokusu nedeniyle oldukga zordur. Reoperas-
yonlar icin tek bir teknik tiim hastalar igin gecerli
olmayabilir, hastalarin ¢ogu yama ile genisletme,
rezeksiyon ve araya greft interpozisyonu veya
baypas greft teknigi ile yonetilebilirler.(133)

SONUC

Aort koarktasyonu olan bebek ve ¢ocuklarin yone-
timi biiytiik 6l¢tide standart hale gelmistir. Ekokar-
diyografi ilk tan1 araci olarak kullanilmaktadir. BT
goriintiileme, anatomiyi kesin bir sekilde ortaya
koymada 6nemli bir rol oynamaktadir. Prostag-
landin E1 (PGE1) kullanimi, kritik koarktasyonu
olan yenidoganlarda cerrahiye zaman kazandir-

mis ve sonuglar1 onemli 6l¢tide iyilestirmistir. Ko-
arktasyonun, ge¢ dénem hipertansiyon riskini en
aza indirmek icin tan1 konuldugu anda onarilmasi
gerekmektedir. Yenidoganlar, bebekler ve kiiciik
gocuklar icin rezeksiyon ile ug uca genisletilmis
(extended) anastomozu 6nermekteyiz. Onemli
intrakardiyak lezyonlar: olan hastalar icin, kar-
diyak defektin sternotomi ile onarimi yapilabilir.
Biiyiik gocuklar, balon dilatasyonu ve stent yer-
lestirmeden fayda gorebilir. Transkateter tedaviye
uygun olmayan biiyiik ¢ocuklar igin rezeksiyon
ile greft interpozisyonu yapilmasi 6nerilmektedir.
Biiytiik ¢ocuklarda femoral arter basinci izlenmeli
ve paraplejiyi onlemek icin sol kalp bypass1 akilda
bulundurulmalidir. Rekoarktasyon i¢in balon di-
latasyonu, ilk tercih edilen islemdir. Bu basarili ol-
mazsa, yama aortoplasti veya greft yerlestirilmesi
ile yapilan reoperasyonlar miikemmel sonuglar
vermektedir. Bu hastalarda da anastomoz siiresi
uzun olabilecegi i¢in kismi sol kalp baypas: diisii-

nulmelidir.
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Vaskiiler Halkalar

donemde tikali izlenmistir. Giiniimtizde kulla-
nilan yontemlerle (medyan sternotomi, kardiyo-
pulmoner baypas destegi, anastomoz bolgesinde
endotel-endotel devamliliginin saglanmasi, anti-
koagiilasyon monitorizasyonu gibi) anastomoz
patensisi daha yiiksek oranda saglanmaktadir.(52)

tracheal ring

complete
tracheal ring =

Sekil 23. Trakeal Rekonstriiksiyon

Ameliyat Sonrasi Respiratuar
Obstruksiyondan Kurtulma

Solunum tikanuklig1 yalnizca kompresyondan
kaynaklandiginda, arterin basit reimplantasyo-
nundan sonra rahatlama goriiliir. Trakeal stenoz
solunum yolu tikanikliginin bir bileseni oldugun-
da, trakea rezeksiyonu ve kardiyopulmoner bay-
pas ile desteklenen LPA'nin relokasyonu semp-
tomlarin tamamen rahatlamasin saglar.(53) Tam
kikirdak halkalarla iliskili yaygin anatomik trake-
al stenoz oldugunda, solunum yolu tikanikliginin
rahatlamasi degisken olmustur, ancak perikardi-
yal yama trakeoplastisinden sonra sonuglar daha
iyi olabilir.(54) Uzun vadeli sonuglar genellikle
olumludur ve hastalarin ¢ogu ameliyattan sonra-
ki haftalar iginde asemptomatik hale gelir. Ancak,
yakin izleme esastir ¢linkii bebeklerin yaklasik
%10"u, ¢oziilmesi aylar stirebilen kalic1 giirtiltiilii
solunum yasayabilir. Ayrica, cerrahi miidahale
geciren konjenital trakeal stenozu olan hastalar
artan Oltim riskleriyle kars1 karsiyadir ve anasto-

motik dehisens, tekrarlayan stenoz ve grantilas-
yon dokusunu degerlendirmek igin bronkoskopi
gerekliligi gibi olas1 komplikasyonlar nedeniyle
dikkatli takip gerektirir.

Yasam Kalitesi ve Fonksiyonel Sonugclar

Hastalarin ¢ogu genellikle ameliyattan sonraki
haftalar icinde normal aktivitelerine doner, bir-
cogu semptomlar diizeldikce yasam kalitelerinin
iyilestigini bildirir. Bununla birlikte, hastalarin bir
alt grubu, 6zellikle trakeal stenozu, hava yolunu
tutan enfeksiyonlar1 ve solunum komplikasyonla-
r1 ile ilgili olarak daha yakin takip ve tedavi ge-

rektiren devam eden semptomlar yasayabilir.(55)

Vaskiiler halka ameliyatlarinda hastalar genel-
likle 6zofageal kompresyonla iligkili semptomlar-
da azalma goriirler, ancak kat1 gidalara gegiste geg
baslangichi disfaji goriilebilir. Ameliyat sonrasi
semptomsuzluk oranlari cesaret vericidir ve ¢alis-
malar hastalarin 6nemli bir kismimin prosediirle-
rinden sonraki aylar i¢inde semptomsuz oldugu-
nu gostermektedir.
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riminde bu risk s6z konusudur.(33,34) Eger sol
SVK ile beraber koroner siniis ¢atis1 olusmamisgsa
¢ok kompleks onarim gerekmektedir. Genelde sol
SVK sol atriyuma sol iist pulmoner venin acilma
yerinin tam istiinde agilir. Sol SVK ile sag SVK
aras1 herhangi bir baglant1 yoksa, ki ¢ogu vakada
boyledir. Bunlarin onariminda nativ atriyal septal
doku kesilerek ise baslanir. Kesilen perikardiyal
patch’le devaml siitiirle pulmoner vendz doniis-
ler sola ve patch’in altina, mitral kapak orifisine
denk gelecek sekilde onarilir. Diger taraftan vena
kava inferior, her iki siiperior vena kavanin sag
atriyuma trikiispid kapaga dogru yonelmesine
dikkat edilmelidir. Atriyal doku kesilirken, Koch
tiggeni igindeki 6nemli yap1 olan atriyoventrikiiler
noda dikkat edilmelidir. Patch kesilirken de, iyi
Olctilmelidir. Alternatif metod olarak, sol SVK'nin
soldan sag atriyuma drenaji igin “Tunnel metodu”
onerilmistir. Ancak bu metod okltide olma riskin-
den dolay1 ¢ok kiictik bebeklerde pek tavsiye edil-
memektedir.(3,26)

Sol SVK varliginda eger bu veni diger sag SVK
ile konnekte eden ven varsa bu kalbe yakin taraf-
tan baglanir ve koroner siniis patch ile onarilir.
Ancak bu ven ligasyonu, konnekte eden ven yok-
lugunda veya yetersizliginde tavsiye edilmez.(35)

SONUCLAR

Postoperatif periyod genellikle sorunsuzdur ve
hastalar 5-7 giin sonra taburcu edilirler. Pekgok
kardiyak cerrahi merkezinde ASD’'nin elektif ka-
patilmasindaki mortalite %1’den azdir.(1,3)

Bazen meydana gelen mortalitede ve morbidi-
tede 6nemli neden, hava embolisi ve supravent-
rikiiler tasiaritmilerdir. Kalp blogu genelde AV
nodun travmaya ugramasi sonucudur. Siiperior
kava tipi defektin tamirini takiben olusan hasta
siniis sendromu SA nodun hasara ugramasi so-
nucudur. Eriskinlerde preoperatif atriyal aritmiler
varsa, atriyal fibrilasyon operasyondan sonra da
devam eder. Kronik antikoagiilan kullanimi em-
bolizasyon riskini azaltir. ASD’den dolay1 mortali-
te, erigskinlerde uzun siiren sag ventrikiil yetmezli-
gi ve pulmoner hipertansiyona bagldir. Onceden

var olan kardiyomegali, hayatin ikinci dekadin-
dan sonra yapilan tamirlerde pek gerilemez. At-
riyal aritmiler sag interventrikiiler iletim bozuklu-
guna baglidir. Bu aritmiler, EKG’de sag ventrikiil
hipertrofi bulgulariyla beraber goriiliirler.(36)
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rekmeyecektir (14). Yama kullanilmadan yapilan
direkt anastomozun, diger onarim yontemlerine
gore vendz stenoza daha fazla yatkinlik olustur-
dugu goriilmektedir (3).

Kapli stentler ile kateterizasyon yoluyla tedavi
edilen siniis venozus defektin eslik ettigi PAPVD
hastalarinin uzun dénem sonuglari bilinmemek-
tedir. Yetmis bes hastay1 iceren ve ortanca 1,8
yillik takip siiresi olan bir ¢alismada mortalite ol-
mamakla birlikte 4 hastada stent embolizasyonu,
sag iist pulmoner ven okliizyonu ve perikardiyal
eftizyon gibi major komplikasyonlar bildirilmistir
(35). Bu prosediiriin roliinii belirlemede daha ge-
nis hasta sayilarina ve daha uzun takip siirelerine
ihtiyag vardr.
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rebral enfarktti. Muskiiler trabekiiler VSD’si olan
bir diger hastaya rezidii VSD nedeniyle pulmoner
banding yapilds, coklu organ yetmezIligi nedeniyle
kaybedildi.

Ameliyat sonras: iki hastada erken reoperas-
yon gerekliligi ortaya ¢ikmustir. Sag ventrikiilii kii-
¢iik olan bir hasta yetersiz hemodinami nedeniyle
ikinci giin tekrar ameliyata alinmis ve take-down
yapilmistir. Ameliyat 6ncesi mekanik ventilasyon
gerekliligi olan bir hasta ameliyat sonras: yetersiz
hemodinami nedeniyle degerlendirilmis, ekokar-
diyografi ile koroner fistiilden siiphe edilmis ve
ameliyat sonras: birinci giin kardiyak tomografi
ile ALCAPA (pulmoner arter ile iligkili sol koroner
arter) tanis1 konmus ve ALCAPA tamiri yapilmis-
tir. Her iki hasta da taburcu edilmistir.

Bir hastada tamir sonras: transesofageal eko-
kardiyografi ile ameliyat oncesi bilinmeyen ikin-
ci miiskiiler VSD tespit edilmis ve ayn islemde
kapatilmistir. Bunun disinda erken tekrar girisim
gereken rezidii VSD goriilmemistir.

Onbir hastada kalici pacemaker ihtiyaci ol-
mustur (% 1,4). Ameliyattan siniis ritmiyle ¢1-
kan iki hastada yogun bakim izleminde AV blok
gelismistir. Siniis ritmi ile taburcu edilen iki AV
blok ve siniis nod disfonksiyonu nedeniyle, 40. ve
18. glinde pacemaker yerlestirilmistir. Altinc1 ve
onuncu giin pacemaker yerlestirilen iki hastada
islem sonrasi normal siniis ritmi goriilmiistiir. Di-
ger bes hastada postoperatif ortalama 11. giinde
pacemaker yerlestirilmistir. Posoperatif AV blok
nedeniyle pacemaker yerlestirmek icin yedi giin
beklemekteyiz. Bununla birlikte siniis ritmi ile
taburcu edilen hastalarda sonradan da AV blok
gelisebilecegi goriilmektedir. Bu nedenle VSD ka-
patilan hastalar postoperatif kontrollerde mutlaka
elektrokardiyografi ile degerlendirilmelidir.

Geg cerrahi komplikasyon olarak subarteriyel
VSD'si kapatilan bir hastada aort ile sag ventrikiil
arasinda fistiil gelismis, altinc1 ayda fistiil cerrahi
olarak onarilmistir. Multipl VSD’si olan 4 yasin-
da bir diger hasta, VSD'nin cerrahi olarak cihaz
ile kapatilmas1 sonrasi sebat eden ¢oklu VSD’ler
nedeniyle 3 ay sonra pulmoner banding yapilmis-
tir. Iki yaginda VSD kapatilan bir hasta sol ventri-

kiil-sag atrium iligkili rekiirren VSD nedeniyle 2.5
yil sonra ameliyat edilmistir.

Cerrahi olarak VSD kapatilmasmin sonuglar1
hem erken dénemde hem ge¢ dénemde yiiz giil-
diiriicii olarak kabul edilmektedir. Az riskli olarak
kabul edilen, pulmoner hipertansiyonu agir olma-
yan biiyiik ¢ocuklarda mortalite sifira yakindir.
Ancak agir pulmoner hipertansiyonu olan biiyiik
¢ocuklarda pulmoner vaskiiler direng dikkatli
hesaplanmali, operabilite dogru degerlendirilme-
lidir. Infant yas grubunda dahi hastane mortali-
tesi % 1 seviyesindedir. Bu cerrahinin en 6nemli
iki komplikasyonu olan girisim gerektiren rezidii
VSD ve pacemaker gerektiren kalict AV blok ise
% 1'ler oraninda goriilmektedir. Stiphesiz cerrahi
risk analizi yaparken her merkez kendi mortalite
ve morbidite sonuglarmi géz éniinde bulundur-
malidir.
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Atriyoventrikiiler Septal Defektler (AVSD)

Kompleks Kardiyak Anomalilerle
Birlikte AVSD

Bazi hastalarda AVSD, diger karmasik kardiyak
anomalilerle birlikte goriilebilir (6rnegin, Fallot
tetralojisi, ¢ift ¢ikish sag ventrikiil). Bu hastalarda
cerrahi planlama eslik eden anomalilerin dogasi-
na gore belirlenir. Oncelikli olarak yasami tehdit
eden defektler diizeltilir. Kombine cerrahiler sira-
sinda kardiyopulmoner bypass siiresi uzayabilir
ve komplikasyon riski artabilir. Cerrahi sirasinda
tiim anomalilerin anatomik uyumu saglanmalidir.
(3,11, 63)

SONUC

AVSD'nin cerrahi yonetimi yillar i¢inde 6nemli
olciide geliserek sagkalimin artmasina ve periope-
ratif mortalitenin azalmasma yol agmistir. Ancak
AV Kkapak yetersizligi, rezidiiel septal defektler,
aritmiler ve pulmoner hipertansiyon gibi komp-
likasyonlar uzun siireli takip gerektiren zorluk-
lar olmaya devam etmektedir. Hastalarin bir alt
kiimesinde yeniden ameliyat ihtiyaci, cerrahi ve
ameliyat sonras1 yonetim stratejilerini iyilestirmek
icin devam eden arastirmalarin énemini vurgu-
lamaktadir. Erken tani ve miidahalede gelecekte
kaydedilecek ilerlemeler hasta sonuglarini ve ya-
sam kalitesini daha da iyilestirecektir.
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Aorto-Pulmoner Pencere Defekti

~

Sekil 7. iki tarafll pulmoner arter duvari flebi ile defek-
tin tamiri. A) Ana pulmoner arter aortiko-pulmoner
septal defekt hizasinda én ve arka taraftan kesilirken,
iki kenarin ortada birlesebilecek sekilde olmasina dik-
kat edilmelidir. B) Pulmoner arter flepleri birbirlerine di-
kilerek aort devamiiligi saglanir. C) Pulmoner arterdeki
defekt yama ile onarilr.

Pulmoner arteriyotomi ile yaklagim, koroner
ostiumlarin defekte uzakligi ve aort kapagin de-
gerlendirilmesi pencere icerisinden zor olacag:
i¢in tercih edilmez. Bunun yerine transaortik yak-
lasim ve yama ile kapatma teknigi kullanilir. Pen-
cere seviyesinden transvers aortotomi yapilir. Her
iki koroner ostium degerlendirilir. Kiigtik defekt-
ler primer siiturasyon ile kapatilabilir ama biiyiik
defektler mutlaka perikard veya sentetik yama
kullanilarak kapatilmalidir. Aortotomi insizyonu
primer olarak kapatilir (32).

KOMPLIKASYONLAR, KISA VE
UZUN DONEM SONUCLAR

Postoperatif siirec, aortopulmoner pencerenin ka-
patilmasimin ardindan genellikle rutin bir seyir iz-
ler. Intraoperatif transdzofageal ekokardiyografi,

defektin tam kapanmasinin dogrulanmasinda ve
pulmoner arterlerin daralmadiginin garanti altina
alinmasinda faydalidir. Ancak bazi vakalarda, sid-
detli pulmoner hipertansiyon gelisebilir. Bu du-
rum, postoperatif donemde ani olarak meydana
gelebilir ve artmis pulmoner arter basinci, hipoksi,
hipotansiyon ve kétiilesen periferik perfiizyon ile
karakterizedir. Tedavi, sedasyon, paralizi ve %100
oksijen ile hipervantilasyon uygulanmasini igerir.
Tedaviye direngli vakalarda, inhale nitrik oksit
tedavisi veya ekstrakorporeal membran oksijenas-
yonu destegi faydali olabilir.

Eslik eden ek anomali varhiginda veya diisiik
dogum kilosu olan hastalarda bile hastane i¢i mor-
talite ok yiiksek degildir (33). Uzun dénem sag
kalimi etkileyen en énemli faktor hastaligin erken
tan1 almasi ve hastalarin pulmoner vaskiiler hasta-
lik gelismeden opere edilebilmesidir (34).

Tekrar cerrahi girisim gerekliligi teknik olarak
¢ok zor bir operasyon olmamasi nedeniyle nadir-
dir. Bildirilen reoperasyon nedenlerinin basinda
rezidii defekt kalmasi, pulmoner arterde darlik ve
distorsiyon olmasi gelir (35).
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tercih edilmektedir. Ventilator destegi sirasinda
ve sonrasinda gelisebilecek ventrikiiler tasiaritmi-
lerin 6nlenmesi veya tedavisi igin amiodaron bas-
ta olmak tizere antiaritmik ajanlar kullanilmakta-
dir. Hemodinamik stabilitenin saglanabilmesi igin
yeterli analjezi ve sedasyon uygulanmas1 biiyiik
Onem tasirken, pulmoner hipertansiyon riski tasi-
yan hastalarda ise inhaler nitrik oksit (NO) veya
fosfodiesteraz inhibitorleri (sildenafil) tedavi pro-
tokoliine dahil edilmektedir. Geg postoperatif do-
nemde ise sag ventrikiil ¢ikis yolu obstriiksiyonu
veya aritmi Oykiisii olan hastalarda beta bloker
tedavisi Onerilmekte, infektif endokardit riskine
kars1 dental veya girisimsel islemler 6ncesinde an-
tibiyotik profilaksisi uygulanmaktadir (64).

Fallot Tetralojisini diizeltme ameliyat1 yapilan
olgularda goriilebilecek bir diger durum da sag
ventrikiiler restriktif fizyolojidir. Sag ventrikiiler
restriktif fizyoloji, kabaca ge¢ diyastol fazinda go-
rillen antegrad pulmoner arteryel kan akiminin
olmas1 seklinde ozetlenebilir. Patofizyolojisinde
uzun siire basing yiikiine maruz kalan sag ventri-
kiiliin kompliyansin1 kaybetmesi ve gerginliginin
(stifness) artmasima bagl olarak pasif bir sekilde
adeta sag atrium — Pulmoner arter arasinda kon-
duit gibi davranmasi rol alir. Restriktif fizyolojisi
olan hastalarda sistemik venoz basing yiiksekligi,
tekrarlayan plevral eflizyonlar, diistik kardiyak
output, uzamis yogun bakim ihtiyaci goriilebilir
(65). Sandeep ve ark. Tarafindan yapilan 50 tetra-
loji hastasinin incelendigi bir calismada sag rest-
riktif fizyolojik patern izlenen hastalarda daha
diisiik SPO2, transanuler yama ile onarim, daha
uzun kardiyopulmoner baypas siiresi ve kross
klemp siiresi, hipertrofi, daha diisiik TAPSE dege-
ri ile iligkili bulunmustur (66). Diizeltme yapilan
TOF hastalarinda goriilebilecek Restriktif fizyolo-
jinin gegici olarak gortilebilecegi gibi ilerleyici ve
kalic1 olarak da goriilebilecegi unutulmamalidir.
Bu hasta grubunda postoperatif donemde uzams
yogun bakim stireci, inotrop ihtiyact ECMO deste-
&1 gereksinimi olabilir.
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(95% GA: %17,4-33,9; n=29) ve REV grubunda
%22,2 (95% GA: %2,8-60,0; n=2) olarak tespit edil-
mistir. Beklenmeyen reoperasyon orani, Rastelli/
RV-PA konduit yerlestirilen hastalarda %11,9
(95% GA: %7,3-17,9), Nikaidoh hastalarinda ise
%19,8 (95% GA: %13,0-28,9) olarak bildirilmistir.

GEC DONEM KOMPLIKASYONLAR

Rastelli prosediiriinde, olusturulan tiinelin uzun-
lugu zamanla obstriiksiyona neden olabilir ve kon-
duit, hastanin somatik biiytimesine bagh olarak
yetersiz hale gelebilir. Bu durum, genellikle RV-
PA konduit degisimini gerektirir; ancak cerrahi
oncesinde kateter yoluyla balon dilatasyon veya
stentleme ile gecici rahatlama saglanabilir. Uzun
doénemli obstriiksiyon gelisen olgularda sag ventri-
kiil fonksiyonlarinda bozulma gozlenebilir. Nika-
idoh prosediiriinde ise koroner arter anomalileri,
olumsuz sonug riskini artiran 6nemli bir faktordiir.

Kreutzer ve ark. (51), Rastelli prosediiriiniin
diisiik erken mortalite ile uygulanabilecegini bil-
dirmistir. Bununla birlikte, ge¢ donemde RVOT
(sag ventrikiil cikim yolu) ve LVOT (sol ventrikiil
¢ikim yolu) obstriiksiyonu gelisen olgularda mor-
talite artmistir. Avrupa Konjenital Kalp Cerrahlar1
Dernegi (ECHSA) verileri, Rastelli prosediirii son-
ras1 beklenen sekilde yiiksek reoperasyon oranlari
bildirmistir; bu durum, konduitlerin zamanla bii-
yliyen cocuklarda yetersiz hale gelmesiyle iligki-
lidir. Aym1 kaynaktan alinan verilere gore, REV
prosediirii sonras: 1., 5. ve 10. yillarda sirasiyla
mortaliteden, reoperasyondan veya yeniden mii-
dahaleden bagimsizlik oranlar1 %90, %78 ve %64
olarak rapor edilmistir (52).

Her ne kadar bu cerrahi tekniklerin tiimiiyle
basarili sonuglar elde edilebilse de, hasta se¢cimi
ve patoanatomik ozelliklerle uyumlu en uygun
operasyonun belirlenmesi biiyiik 6nem tasir. Ay-
rica, cerrahi prosediir se¢imi cerrahin deneyimi ve
konfor diizeyiyle de uyumlu olmalidir. Gerekti-
ginde, daha deneyimli merkezlerle konsiiltasyon
yapilmasi hasta giivenligi acisindan onerilir.
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Pulmoner Atrezi Ve Intakt Ventrikiiler Septum

baslanan hastalarin 1,2 ve 4 yillik yasam oranlari
sirasi ile %60, %60 ve % 58 olarak bildirilmektedir
(20). Tek ventrikiillii tamir yolagindaki hastalarda

BVT’e gore mortalitenin daha ¢ok oldugu (%35 e

karst % 4,7) ve yine RVDCC ve koroner fistiillerin

olmasi da uzun dénemde yiiksek mortalite riski

olarak bildirilmektedir (sirasi ile risk orani : 7,32

ve 6,63 diir). Patolojinin tiim gruplarmin oldugu
bir calismada 1, 3, 10 yil yasamin %82, %81, %80
olarak bildirilmistir. Yasam sliresinin hastanin

ulastigr son diizeltme durumu ile yakin iligkisi
vardir. (23)
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Biiyiik Arterlerin Transpozisyonu

lara inmistir (89,90). Rastelli ameliyatlarindan
sonra hastalar normal —-normale yakin (klas I-II)
fonksiyonel kapasite ile yasamlarmi siirdiirebi-
lirler. Ancak yasayan hastalarin %70 den fazlasi
5-10 yil iginde RV-PA kondyiiitin dejenerasyon ne-
deniyle degistirilmesi i¢in reoperasyona ihtiyag
gosterebilirler (89-91). Ancak giiniimiizde RV-PA
kondiiit reoperasyonlar1 ¢ok diisiik morbidite ve
mortalite riski ile gerceklestirilebilmektedir. Ay-
rica transkateter balon dilatasyon-stent-kapak
uygulamalar: da kondiiit émriiniin uzatilmasmna
onemli katki saglamistir. Orta- uzun vadede bir
diger 6nemli problem, sol ventrikiil ¢ikis yolunda
olusabilecek darliklardir. intrakardiyak tiinel bol-
gesinde goriilebilen bu darliklar icin, gliniimiizde
reoperasyon riski yiiksek degildir (89). ilk ameli-
yat sirasinda restriktif veya sinirda olan VSD’ lerin
genisletilmesi, bu riski azaltabilir. Ancak VSD’ nin
genisletilmesinin de ileride sol ventrikiil disfonk-
siyonuna yol agabilecegi 6ne siiriilmektedir. Geg
dénemde ortaya cikabilecek bir diger problem ise,
aritmi sorunlaridir. Ekstrakardiyak RV-PA kon-
diiitinin zaman i¢inde kaginilmaz olarak rereplas-
man gerektirecegi aciktir (91) (Sekil 18). Nikaidoh
ve diger aortik root translokasyon teknikleri hak-
kindaki erken ve uzun dénem sonuglari sinirhidir.

Rastelli, Lecompte, Nikaidoh ve diger aortic
root translokasyon prosediirlerinin Teknik detay-
lar1 ile erken ve orta donem sonuglari kitabin ilgili
boliimiinde anlatilmaktadar.
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Biiytik Arterlerin Dtizeltilmis Transpozisyonu

Shin’oka ve ark’” nin 189 hastalik serisinde ise,
benzer sekilde anatomik tamir uygulanan grupta
belirgin bir sagkalim veya reoperasyon avantaji
bulunamamuistir (44). Ancak sadece preoperatif
trikiispit yetersizligi olanlarda anatomik tamir so-
nugclar1 daha iyi olarak saptanmuistir.

Ulkemizde ise, ilk double switch ameliyatla-
rin1 gergeklestiren, T.Sarioglu ve calisma grubu
tarafindan 1995 — 2017 yillar1 arasinda toplam 20
hastaya double switch operasyonlar1 uygulanmis-
tir (Sekil 4). Bunlardan 3 tanesi atriyal ve arteryel
switch ameliyati, digerleri ise Senning + Rastelli
operasyonlaridir. Ortanca yas 6 yil (4 ay — 13 yas)
olan bu hastalarda, erken mortalite 3 hasta ile %15
olarak gerceklesmistir (45). Bilal ve ark’” nin 16
hastalik serisinde ise toplam 11 hastaya atrial ve
arteryel switch ile double switch prosediirii uy-
gulanmig, erken mortalite 1 hastada gozlenmistir.
Toplam 67 aylik takipler sonucunda bir hasta harig
tiim hastalarin fonksiyonel kapasitelerinin klas 1-2
oldugu bildirilmistir (46).

Sonug olarak, nadir goriilen bir patoloji ol-
mast ve sonuglarin sinirli olmas: nedeniyle halen
C-TGA’ I1 hastalarin tedavi seklinde tam bir kon-
sensus saglanmis degildir. Son yillarda 6zellikle
trikiispit kapak patolojisi ve yetersizligi olan has-
talarda anatomik tamirin tercih edilmesi yoniin-
de fikir birligi olmakla birlikte, fizyolojik tamir
alternatifleri ve kompleks hastalarda Fontan mo-
difikasyonlari, giincelligini korumaktadir. Asa-
mal1 sol ventrikiil training yapilarak uygulanacak
anatomik tamir hastalarimin erken yaslarda olmasi
onerilmekte, gec yaslarda hem erken dénem so-
nuglarinin , hem de uzun dénemde sol ventrikiil
disfonksiyonu gelisme riski nedeniyle sagkalim
oranmin tatminkar olmadig: ileri siirtilmektedir
(47-50).
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Rastelli, REV ve Aortik Translokasyon Prosediirleri

Resim 5. (Trunkal kapaklarin enblok translokasyonu ) A: Trunkal kapaklar en bloc olarak ¢ikarilmasi ( cerrahi sira-

sinda alinan fotodgraf) B: Sematik olarak trunkal kapaklarin ¢ikarilmasi C: Trunkal switch yapilarak aortik kapagin
sol ventrikdil cikim yoluna ve pulmoner kapagin sag ventikil ¢ikim yoluna dogru dénddrtilmesi D: VSD nin yama ile
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Pulmoner hipertansif krizde iNO tedavisine
yanitsiz vakalarda, sildenafil, bosentan veya pros-
tasiklin analoglar1 gibi alternatif pulmoner vazo-
dilatatorler eklenebilir.

Diisiik kardiyak output sendromu, TPVDA
cerrahisi sonrasi goriilebilir ve siklikla postope-
ratif 6-12. saatlerde ortaya cikar. NIRS monitori-
zasyonu erken dénemde diisiik kardiyak outputu
tespit etmemizi saglayabilir.

Ozellikle kardiyak tip TPVDA sonrasi Junctio-
nal ektopik tasikardi ve atriyoventrikiil blok en sik
goriilen ritim bozukluklaridar.

Hemodinamik Monitorizasyon

Intraoperatif olarak yerlestirilen sol atriyal kateter
ile basing monitdrizasyonu yapilabilir ve pulmo-
ner vendz akimin degerlendirilmesinde 6nemlidir.
Yiiksek degerler pulmoner vendz obstriiksiyon
veya sol ventrikiil disfonksiyonunu diistindiiriir.

SONUCLAR VE PROGNOZ

TPVDA cerrahisi sonrasi sonuglar heterojenlik
gosterir. Erken doénem mortalite i¢in en 6nemli
risk faktorleri arasinda; preoperatif pulmoner ve-
noz obstriiksiyon varligi, cerrahi oncesi siddetli
metabolik asidoz, diisitk dogum agirhig (<2.5 kg),
eslik eden kompleks kardiyak anomaliler ve pul-
moner hipertansiyon bulunmaktadir (1). Karam-
lou ve ark. (41) 377 hastay1 igeren galismalarinda
mortalite icin risk faktorlerini kardiyak baglant:
tipi, erken yasta ameliyat, inotrop kullanimi ve
onarim sonrasl gelisen obstriiksiyon olarak deger-
lendirmislerdir. Ameliyat sonrasi sagkalim ameli-
yattan 1 yil sonra %68 ve 14 yil sonra %65 olarak
bildirilmistir.

Biventrikiiler fizyolojiye sahip olgular cerra-
hi sonrast uzun doénem sagkalim agisindan daha
avantajlidir; buna karsin tek ventrikiilli anatomi-
lerde mortalite ve morbidite oranlar1 daha yiik-
sektir (14).

Cerrahi sonras1t PVO gelisimi, hastalarin ye-
niden operasyon ya da girisimsel tedavi gerek-
sinimini doguran en ciddi komplikasyonlardan

biridir. Preoperatif pulmoner hipertansiyon, acil
cerrahi gereksinimi ve uzun kardiyopulmoner
bypass siiresi, PVO ig¢in bagimsiz risk faktorleri
olarak tanimlanmistir (37). Bu durumu 6nlemede
“sutureless” teknik gibi modern cerrahi yaklasim-
larin avantajli oldugu bildirilmektedir (34-37).

Uzun Doénem sagkalima baktigimizda bivent-
rikiiler fizyolojiye sahip hastalarda 5-10 yillik iz-
lemde sagkalim oranlar1 %85in {izerindedir (42).
Ancak PVO gelisen olgularda sagkalim diismekte,
yeniden miidahale ve kalp yetersizligi riski art-
maktadir (37, 42). Anastomoz bolgesinde gelisen
darlik, en sik reoperasyon nedeni olup, genellikle
cerrahi sonrasi ilk 6-12 ay iginde ortaya cikar. Ge-
nis anastomoz olusturulmasina ve dikis teknikle-
rine gosterilen tiim 6zene ragmen, 6zellikle infant
déneminde opere edilen hastalarda, fibrotik doku
reaksiyonu ve biiylimeyle orantisiz anastomoz ge-
nisligi bu komplikasyonun gelisiminde rol oynar.
Reoperasyon stratejisi, darligin lokalizasyonuna
ve yayginligina gore belirlenir. Lokalize darhiklar-
da “patch plasty”, yaygin stenozlarda ise “suture-
less” teknikler tercih edilir.

TPVDA onarimi sonrasi erken postoperatif do-
nemi atlatan hastalarin uzun vadede iyi bir prog-
noza sahip oldugu goriilmektedir.

Klinik sonuglarin iyilesmesinde “sutureless”
teknikler, preoperatif stabilizasyon protokolleri ve
postoperatif pulmoner hipertansiyon yonetimin-
deki gelismeler belirleyici olmustur.
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Cor Triatriatum

tedir. Son yillarda, gelismis prognostik ongoriiler
sunan yeni siniflandirma sistemleri ortaya ¢ikmis-
tir. Transtorasik ekokardiyografi tanisal olarak
Oonemini korumaktadir. Multimodalite goriinttile-
me yontemleri artik bu tiir atriyal alt boltimleri di-
ger kardiyak anomalilerden ayirt etmek, operatif
stratejilerin ¢izilebilmesi i¢n gittikge yayginlasa-
rak kullanilmaktadir. Tercihen kardiyopulmoner
baypas altinda cerrahi rezeksiyon, temel tedavi
yontemidir ve olumlu uzun vadeli sonuglarla ilis-
kilidir. Bununla birlikte, balon dilatasyonu anato-
mik olarak uyumlu varyantlarda ve kalp yetmez-
ligi, gebelik veya kesin tedaviye gegis gibi 6zel
durumlarda diistintilebilir.
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Cocuklarda Aort Kapak Tamiri ve Neokispidizasyon

Resim 9. a. Otojen perikardin genis olarak ¢ikariimasi. b. otojen perikardin temizlenip, gerilerek hazirlanmasi. c. onarima uygun olmayan
aort kapagin rezeke edilmesi. fot 9-d neo cusp icin komissdirler arasi boyutlarinin belirlenmesi. e. ozaki sablonu ile él¢tilen boyuta uygun
neocusp ¢izilmesi. f. neocusp hazirlanmasi. g. hazirlanmis neocusplar. h. neocusplarin stittire edilmesi. 1. neoctspidizasyonun tamam-
lanmis hali.
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%91.7 olarak bulunmus ve kademeli operasyonun
komplike vakalarda bir avantaj oldugu ve bu va-
kalarda son yillarda kademeli operasyonu daha
¢cok kullandiklarini belirtmislerdir (68). Yiiksek
riskli ve kompleks kardiak anomalilerin (sol vent-
rikiil ¢ikis yolu darhig: gibi) eslik ettigi olgularda
mortaliteyi diistirmek i¢in kademeli operasyon
son yillarda onerilmektedir (69). 2004-2019 arasin-
da 1283 TAA vakasini igeren bir database ¢alisma-
sinda DiGeorge sendromunun (22q11.2 deletion)
eslik etmesinin hastane komplikasyonunu (sepsis,
gastrostomi tiipii yerlestirilmesi) arttirdig1 goste-
rilmistir (70).

20 yil oncesinde kullanim alani bulan greft
interpozisyonunun takiplerinde ¢ogunun tekrar
miidahale gerektirdigi ve 16 yillik takiplerinde co-
gunun 6ldiigii saptanmustir (9). IAA tamiri sirasin-
da ne zaman LVOT darligina miidahale edilecegi
tartismal1 bir konu oldugu ve yine bu patolojide
ne tip bir girisimde bulunulacag: cerrahi teknigin
anlatildig kisimda tartisilmists. LVOT darlik igin
miyotomi ve miyektomi uygulanmasi sonugla-
r1 klinikler arasinda ¢ok farkli sonuglar1 ortaya
koymustur. Bu teknigi gelistiren Michigan Uni-
versitesi serisinde erken mortalitenin %13 oldugu
bildirilirken, bu 15 hastanin 6’sina 9 reoperasyon
ortalama 5,4 yillik takipte gerektigini belirtmistir
(43). Buna karsilik Serraf ve ark. (37) ise infundi-
bular septuma miyektomi sonrasi yiiksek mortali-
te (%80) bildirmiglerdir.

Tablo 1: Interrupted (kesintili) Aortik Ark Sinifla-
masi

Tip Lokalizasyonu
A Kesinti sol subklavian arterin distalinde

Kesinti sol karotis ile sol subklavian
arasinda

Kesinti innominat arter ile sol karotis
arasimnda
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Trunkus Arteriosus

sinde ileri trunkal kapak yetersizligi mevcut olup
80 hastada sag ventrikiil — pulmoner arter devam-
lilig1 kapakli kondiiit ile saglanmuis kalan 3 hastada
baska bir yontem kullanilmistir. Es zamanl olarak
ayn1 operasyonda 14 hastanin kesintili aortik ar-
kusuna 8 hastanin trunkal kapagina miidahale
edilmistir. Genel mortalite % 23 (n=9 ) saptanmuis-
tir. Bu hastalarm % 69 u (n=57) 10.9 yil boyunca
takip edilmis uzun dénem hasta takibiyle birlikte
kondiiit degisimi , trunkal kapak replasmani , ka-
teterle girisim ihtiyac1 gozlemlenmistir. Pulmoner
homogreftler en uzun siire girisim ihtiyaci gerek-
tirmemekle birlikte istatistiksel olarak kullanilan
kondiiitler arasinda anlamli bir fark bulunmamais-
tir. Orta uzun donemde risk faktorlerine bakildi-
ginda diistik dogum agirligi , kesintili aortik ark,
ileri trunkal yetersizligi , koroner arter anomalisi ,
tekrarlayan girisimler ,Digeorge sendromu , uzun
siire hastane yatisi sayilabilir. Sag ventrikiil — pul-
moner arter kondiiitlerinin obstriiksiyon ve deje-
nerasyonu sonrasl degisim ihtiyaci sik goriilmiis
olup ortalama stiresi 5.5 y1l bulunmustur. Konduit
degisim ihtiyaci ilk yerlestirilen kondiiitin cap1 ile
iligkili bulunmamakla birlikte Tek merkezli bir
calismada <11 mm alti1 kondiiit kullanilan hasta-
larda daha yiiksek mortalite saptanmis (48), ok
merkezli yapilan bagka bir ¢alismada genis kon-
diiit kullaniminin (kondiiit capinin VKI ye orani
50 mm/m 2 ) olan hastalarda mortalite orani daha
yliksek saptanmigtir(49).

Trunkus arteriosus onarimi sonrasinda gelise-
bilecek ge¢ donem komplikasyonlar, hastalarin ta-
kibinde dikkatle izlenmesi gereken 6nemli klinik
sorunlardir. Bu komplikasyonlar arasinda, 6zellik-
le pulmoner arter ve dallarinda olusan obstriiktif
lezyonlar 6ne ¢ikmakta olup, bu lezyonlara yone-
lik balon anjiyoplasti veya stent yerlestirme gibi
minimal invaziv girisimsel yontemlerle basarili
miidahaleler yapilabilmektedir.

Ote yandan, trunkal kapakta gelisen ilerleyici
darlik ya da yetersizlik vakalarinda, uzun dénem
takiplerde kapak replasmani gereksinimi ortaya
¢ikabilmektedir. Bu durum, o6zellikle ¢ocukluk
¢aginda yapilan tamir sonrasi biiyiime siirecinde
kapak yapismin yetersiz hale gelmesiyle iliskili

olabilir. Ayrica, hastalarin 6énemli bir kisminda
cerrahi olarak yeniden olusturulmus aortik kokte
zamanla dilatasyon gelisebildigi bilinmektedir. Bu
dilatasyon, ilerleyen dénemde aortik kdke yone-
lik cerrahi miidahale gerekliligini dogurabilir ve
hasta yonetiminde ayr1 bir dikkat alan1 olusturur.

Dolayisiyla, trunkus arteriosus onarimi ya-
pilan hastalarda yalmizca erken dénem sonuglar
degil, gec donemde ortaya cikabilecek pulmoner
damar obstriiksiyonlari, kapak disfonksiyonlar
ve aortik kok patolojileri de multidisipliner bir
yaklasimla izlenmeli ve uygun zamanda miidaha-
le edilmelidir.

Cerrahi diizeltme ameliyat1 yapilan hastalarin
uzun donem takibinde ¢ogu hastada fizik aktivi-
tede kisithilik izlenmemis veya minimal kisith-
lik izlenmistir (NYHA Sinif 1 veya 2) (50-51) . 25
hastada yapilan kesitsel bir calismada hastalarin
fiziksel ve ruhsal sagliklarinda genel popiilasyona
gore daha diisiik bulunmustur (52).
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Sintis Valsalva Anevrizmalari

kateter, gerekse cerrahi yaklasimslarda diisiik

girisimsel mortalite ve uzun vadeli takiplerde de

diisiik morbidite ve mortaliteye sahiptir. SVA’a

erken tani ile hastaya ve anatomopatolojik taniya

uygun optimal girisim metodu ile yaklasim teda-

vide esastir.
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Konjenital Mitral Kapak Anomalileri

paklarin tromboembolik komplikasyonlar1 ve an-
tikoagtilan ila¢ kullanimi 6nemli bir sorundur(33).
Mitral pozisyonunda biyoprotez kullanimina
ait klinik sonuglar iyi degildir(27,34). Biyopro-
tez mitral kapak yerlestirilmis vakalarda 5 yillik
izlemde %50 oraninda kire¢lenmeye bagl kapak
disfonksiyonu tespit edilmistir(27). Gelecekte yeni
kalsiyum koruyucu maddelerin eklenmesi ile da-
yanikliik oranlari arttirilabilir. Cerrahide amag,
nihai girisim uygulanana kadar zaman kazanmak
ve cocugun biiylimesine izin vermektir. Mitral
kapak onarimi uygulanan hastalarin %70’inde 15
yil boyunca replasman gerekmedigi bildirilmek-
tedir(26). Mitral kapak replasmani yapilmak zo-
runda kalmirsa anatomik pozisyonda supraanuler
pozisyonda yerlestirme teknigi uygulanabilir(35).
Bu uygulamada kapagin hareketinin en serbest ol-
dugu pozisyonun saglanmasi cok énemlidir.

SONUCLAR

Dogustan mitral kapak darlig1 tespit edilen hasta-
larda ilk 2 yas icinde cerrahi girisim gereksinimi
ortaya ¢ikmissa mortalite ve morbiditenin ileri
derecede arttig1 bildirilmistir(26). Dogustan mit-
ral darligr olan yenidoganlarda, balon dilatasyon
uygulanabilir, ama restenoz ve ciddi yetmezlik
gelisimi siktir. Cocuk yas grubunda mitral kapa-
gin anomalilerinin onarim ve replasmanu ile ilgili
bircok yaym bulunmaktadir(6,21,22,28). Mitral
kapak darlig: hastalarinin %94’tinde mitral kapak
onarimi yapilabilmistir. Protez halka mitral steno-
zu olan hastalarda kullanilmazken, mitral yetmez-
ligi olan hastalarin yarisinda kullanilmistir. Do-
gustan mitral kapak darlig1 yaratan hastalarda en
sik 6liim sebebi pulmoner hipertansiyon gelismesi
ve kapak lezyonunun ciddi olmasidir. Dogustan
mitral kapak yetmezliginde ise en sik goriilen
oliim sebebi ise diisiik kalp debisi sendromu gelis-
mesidir. Kapak replasmani sonuglar1 son yillarda
iyilesme gosterse de perioperatif mortalite %20-40
olarak bildirilmektedir(35). Mitral kapak onari-
miunda bu oran %5 civarindadir(30,31). Pulmoner
hipertansiyon gelismeden uygulanacak olan ona-
rim ile erken ve ge¢ dénem sonuglarinin daha iyi
oldugu tespit edilmistir.
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Ozel Durumlar

» ASCAPA’da KPB Stratejisi: Tek koroner arter
trunkusunun pulmoner arterden ayrilmasi ve
aortaya yonlendirilmesi daha uzun KPB sii-
releri ve 6zellestirilmis miyokardiyal koruma
stratejileri gerektirir. Bu vakalarda, ek kannii-
lasyon ve retrograd kardiyopleji siklikla kulla-
nilir.(28)

» Yenidogan ve Bebeklerde KPB: Diisiik viicut
agirlig1 ve immatiir organ sistemleri nedeniyle,
yenidogan ve bebeklerde KPB yonetimi daha
dikkatli olmalidir. Diisiik akis hizlar1 ve hipo-
termik stratejiler tercih edilir.(21)

» Postoperatif Bakim: Inotropik destek, meka-
nik ventilasyon ve yakin hemodinamik izlem
gereklidir. Miyokardiyal iyilesme genellikle
hizhdir ancak ciddi sol ventrikiil disfonksi-
yonu olan hastalarda ek destek olarak erken
doénem stabiliteyi saglamak i¢in ECMO veya
ventrikiil destek cihazi gerekebilir.(29)

Uzun Dénem Takip

Cerrahi sonrasi uygulanan yonteme bagli olarak
miyokardiyal perfiizyon, LV fonksiyonlari, greft
aciklig1 degerlendirilmelidir. Tiinelleme yontemi
kullanildi ise ana pulmoner arter acgikligi, pulmo-
ner ve aort kapak yetersizlikleri degerlendirilme-
lidir. Tedavi sonrasi LV fonksiyonlarinda iyilesme,
remodelling ile birlikte diizelme goriilmektedir.
ALCAPA ‘da erken tan1 ve cerrahi tedavi ile uzun
doénem sonuglar genellikle iyidir. Ancak, ge¢ tan
alan vakalarda sol ventrikiil disfonksiyonu ve mit-
ral yetmezlik kalic1 olabilir.(29) Giincel ¢alismalar,
cerrahi tedavi sonrasi 10 yillik sagkalim oranlarinin
%95’in iizerinde oldugunu gostermektedir.(26) AR-
CAPA’da ise prognoz genellikle daha iyidir ve cer-
rahi tedavi sonras1 komplikasyonlar nadirdir. Uzun
donem takiplerde, hastalarin biiyiik ¢ogunlugu
asemptomatiktir ve normal bir yasam siirerler.(21)

SONUC

ALCAPA ve ARCAPA, erken tan1 ve cerrahi te-
davi ile bagarili bir sekilde yonetilebilen konjenital
kalp anomalileridir. {leri derecede bozuk sol vent-

rikiil fonksiyonlar1 durumunda dahi mortalite ve
morbidite diisiiktiir.(18,27) Sonuglar miikemmel
derecede iyi olsa da ameliyat sonras: mekanik des-
tek gerektiren hastalar transplantasyon, 6zellikle
mitral yetersizlik nedenli reoperasyon icin yiiksek
risklidir.(19) Mitral yetersizliginin ¢ogu fonksiyo-
neldir ve reperfiizyon sonras: diizelmektedir an-
cak yapisal mitral kapak anomalileri operasyon
sirasinda dtizeltilmelidir.(20) Giincel literatiir,
direkt implantasyon tekniginin uzun dénem so-
nuglarmin mitkemmel oldugunu ve bu hastalarin
multidisipliner bir yaklasimla degerlendirilmesi
gerektigini vurgulamaktadir. Uzun dénem takip
ozellikle sol ventrikiil fonksiyonlar1 ve mitral ka-
pagin durumu agisindan 6nemlidir. Reimplantas-
yon sonrast uzun dénem mortalite diisiik olsa da
hastalarin prognozu belli degildir. Myokardiyal
skarlar ve perfiizyon problemleri genel sol vent-
rikiil fonksiyonlarina bakan standart ekokardi-
yografik inceleme ile tespit edilemeyebilir ya da
gozden kagabilir. Bu nedenle manyetik rezonans
incelemesi dahil olmak iizere hastalarm omdir
boyu takibi 6nerilebilir.(28)
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Uzun Dénem Sonuglar:

» CHSS serisine gore unroofing ve reimp-
lantasyon sonrasi 10 yillik sagkalim oramu
%95'in tizerindedir.

» Reoperasyon oranlar1 %5’in altindadir.

» MR’da fibrozis saptanan ancak yeniden is-
kemi gostermeyen hastalarda klinik prog-
noz genellikle iyidir.

7. Sonuc ve Klinik Oneriler

Koroner arter gikis anomalilerinin cerrahi yoneti-

mi, anatomik varyantlara ve hastanin fonksiyonel

bulgularma gore dikkatle planlanmalidir. Her bir

cerrahi teknik kendi icinde belirli avantajlar tasisa

da, se¢im hasta bazinda bireysellestirilmelidir.

1.

En fizyolojik ve anatomik diizeltme saglayan
teknik reimplantasyondur. Bu kitap boliimii-
niin yazarlari, yeterli deneyim ve uygun ana-
tomik sartlar saglandiginda reimplantasyonu
oncelikli secenek olarak kabul etmektedir.
Unroofing, 6zellikle intramural segmenti olan
ve anatomik olarak uygun olgularda giivenilir
ve etkili bir tekniktir. Teknik olarak daha kisa
siirede uygulanabilir ve basar1 orani yiiksektir.
Ostiyoplasti, slit ostiumu olan ve acikigin ye-
terince genisletilemedigi durumlarda tamam-
layic1 bir yontem olarak degerlidir.

Pulmoner arter transpozisyonu, intramural
segmenti olmayan ancak ostiumlarmn birbirine
yakin oldugu veya tek koroner arter varliginda
iskemi saptanan olgularda segilmis bir cerrahi
opsiyondur.

Koroner arter bypass greftleme (CABG), re-
konstriiktif tekniklerin uygulanamadigi, int-
raoperatif komplikasyon gelisen veya eriskin
hastalarda eslik eden aterosklerotik hastalik
varliginda distintilebilecek smirli bir yontem-
dir.

Sonug olarak, cerrahi tedavi plani anatomik

tip, fonksiyonel degerlendirme, cerrahi tecriibe ve

hasta yasmna gore sekillendirilmelidir. Amacimiz,

anatomik diizeltmeyi fizyolojik biitiinliik icinde

saglayarak, uzun donem sagkalimi ve yasam ka-

litesini artirmaktir.
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A. Koroner Arter Anevrizmalari

riilebilir. Elektrokardiyografide iskemik degisikli-
ge sekonder sonugclar saptanabilir.

Sekil 3. Sag koroner arterdeki ve sag atriyumdaki defektin ara-
likli pledgetli stitdirlerle kapatiimis hali. Koroner arterin devamii-
ligi safen ven bypass greft ile saglanmistir.

Koroner arter anevrizmasmin komplikasyon-
lar1 arasinda tromboz, embolizasyon, riiptiir,-
miyokardiyal iskemi ve vazospazm yer alir(1).
Sakkiiler anezrizmalarin komplikasyon orani fusi-
forma gore daha yiiksektir. Koroner arter anevriz-
malarinin tigte biri obstriiktif koroner arter hasta-
ligia neden olur ve miyokard enfarktiisii, aritmi
veya ani kardiyak oliime yol agabilir(16). Bunun
altinda yatan mekanizma genelde anevrizma igin-
de tiirbiilan akim gelisip tromboz olusturduktan
sonra distal embolizasyona neden olmasidir.

Tedavi secenekleri medikal, perkiitan trans-
kateter ya da cerrahidir. Medikal olarak antikoa-
glilan ve antitrombosit ilaglar kullanilir ve amag
tromboembolik komplikasyonlar1  6nlemektir.
Perkiitan girisimler uygun hastalarda kullanilabi-
lir fakat anevrizma bolgesinin yanindaki koroner
arter dallarin kapanmasi, stent trombozu ve tek-
rarlayan restenoz gibi komplikasyonlar nispeten
yiiksek oranda goriiliir(17,18). flag saliniml stent-
lerin kendisinin de anevrizma olusumuna neden

oldugu gosterilmistir(19).

Cerrahi tedavi giivenilir ve sonuglari iyi(9,19-
21) olup endikasyonlar: sunlardir: ciddi koroner
stenoz, fistiil olusumu, kalp odaciklarina basi,
anevrizma veya psodoanevrizmanin hizla artan
boyutu nedeniyle yiiksek riiptiir olasilig1 ve trans-
kateter koroner miidahaleden sonra gelisen her
tirld anevrizma(22,23).

Rekonstruksiyon, rezeksiyon, ligasyon ve eslik
eden koroner bypass gibi cesitli cerrahi stratejiler
benimsenmistir(11,12,19,24-26). En sik kullanilan
teknik soyledir; anevrizma rezeke edilir, genellik-
le 0 segmentteki patolojik koroner arter duvarinin
rekonstruksiyonu miimkiin olmadig: i¢in koroner
arter siitlir ligasyonunu takiben koroner bypass
yapilir(27). Greft olarak; patent kalma orani yiik-
sek olmasina ek olarak ¢ocuklarda kullanildiginda
biiytime potansiyeli oldugu icin ilk tercih uygunsa
internal mammarian arterdir. Kawasaki hastala-
rinda koroner arter stenozu da sik goriildiigii icin
bypass daha yaygin bir segenektir(28). Ters safen
ven greftinin interpozisyonu da tekniklerden bi-
ridir; laminer koroner arter akimin korunmasini
saglar, boylece proksimal veya distal ligasyon ne-
deniyle miyokardiyal iskemi olusma riskini orta-
dan kaldirir(29). Bu teknigin uygulayabilmek icin,
anevrizmektomiden sonra koroner arterin prok-
simal ve distal uglarinin anatomisinin uygun ve
koroner arter ile safen ven greftinin boyutlarmnin

benzer olmas1 6nemlidir.
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lidir, eger liimen disindan kapatilirsa rekiirrens
gelisebilir (41).

Kameral fistiillerde, fistiil tam lokalize edile-
miyor ya da fistiiliin kapatilmasi bir koroner ar-
ter dalini riske ediyorsa KPB kullanilarak fistiiliin
sonlandig1 odacik i¢inden fistiil kapatilmalidir.
Buna 6rnek olarak; fistiil sag atriyuma, sag vent-
rikiile veya pulmoner artere aciliyorsa, KPB kulla-
narak distal aciklig1 direkt gorerek kapatmak ge-
rekebilir. Fistiil; sag atriyuma ya da sag ventrikiile
agiliyorsa bikaval vendz kantilasyon, pulmoner
artere aciliyorsa atriyokaval tek venoz kaniilasyon
genellikle yeterlidir. Standart oblik sag atriyoto-
mi ya da vertikal pulmoner arteriyotomi yapilir
ve fistiiltin orifisi lokalize edilir. Bazen birden ¢ok
orifis olabilir. Bu segment devamli dikis teknigi ya
da tek tek pledgetli horizontal matriks siitiir tek-
nigi ile kapatilir. Aortik kross klemp koymadan
fistiile kan akimini gorerek bu islem yapilabilir ya
da alternatif olarak aort klempe edilir. Sol atriyum
ya da sol ventrikiile acilan fistiillerde fistiil oda-
ak iginden kapatilacaksa atriyokaval tek venoz
kaniilasyon yeterli olup her kosulda aort klempe
edilmelidir. Kardiyopleji verirken fistiilii manuel
basisi ile kapatmak koroner arterlere kardiyople-
jik soliisyonun debisini artiracagi i¢in miyokardin
korunmasina katk: saglar. Kardiyak arrest sonrasi
fistiiliin sonlandig; yeri tespit etmekte ek antegrad
kardiyopleji vermek kolaylik saglar.

Kapatilmig giris
noktasi

Sekil 3. Sol koroner arterden sag ventrikle acilan fistilin, sag
ventrikil insizyonu ile lokalize edildikten sonra, kapatilmis hali.

Biiyiik bir anevrizma mevcut ise eksize edil-
melidir. Koroner arter fistiilden sonra devam edi-
yorsa anevrizma duvari eksize edildikten sonra
tekrar stitiire edilerek koroner arterin 6n duvari
uygun capta olusturulur. Anevrizma koroner ar-
terin uzun bir segmentini igeriyorsa, anevrizma
duvari eksize edildikten sonra koroner arter anev-
rizmanin proksimalinden ve distalinden kapatilir,
sonrasinda da fistiiliin distalindeki saglikli seg-
mente koroner arter bypass yapilmasi segenekler
arasimndadir. Koroner arter devam etmiyorsa anev-
rizma tamamen cikarilir ve giidiik kapatilir.

SONUC

Koroner arter fistiilleri hem g¢ocuklarda hem de
yetiskinlerde goriilen nadir anomalilerdir. Co-
gunlugu konjenitaldir ve komplikasyonlar1 6nle-
mek icin miidahale gerektirir. Fistiiliin kateter ile
kapatilmas1 miimkiin olmayan hastalarda diisiik
mortalite ve morbidite ile cerrahi tedavi uygula-
nabilinir. En ¢ok kullanilan yontem ligasyon olup
endokardiyal kapatma, KPB ve gerekirse aortik
kross klemp kullanilarak fistiiliin kardiyak odacik
ya da biiytik vaskiiler yapinn igerisinden kapat-
ma dahil olmak {izere bir dizi cerrahi teknik mev-
cuttur.
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bagl olarak pacemaker implantasyon ihtiyaci go-
riiliirken, sag izomerik hastalarda siklikla atriyal
flutter ve fibrilasyon ile junctional ve ventrikiiler
tasiaritmiler goriilmektedir (21). Bu nedenle Hete-
rotaksi hastalarinda 6zellikle Fontan sonrasi arit-
miler prognozu kétiilestirmektedir (20,22).

Literatiirde heterotaksi hastalarmin Fontan
sonuglar1 celiskilidir. Cogunlukla Fontana kadar
olan donem ve Fontan sonras: erken dénem so-
nuglarinin, non-heterotaksi Fontanlara nisbeten
daha kotii oldugu ancak Fontan sonrasi sagkali-
min yine daha kotii olmakla birlikte yakin oldugu
bildirilmistir (22,24).
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Fonksiyonel Tek Ventrikiil ve Fontan Operasyonu

Tablo 1. Hacettepe Universitesi'nde tek ventrikiil hastalarinda takip ettigimiz postoperatif bakim protokolii.

Ameliyat sonrasi 1. giin, 6-8 saatte bir intravenoz furosemid (1 mg/kg/doz) baslanmali, taburcu edilmeden 6nce
giinde 2 kez oral olarak devam edilmelidir

Oral sivilar alinmaya baslandiginda:
Spironolakton + Tiyazid (1 mg/kg/doz) 12 saatte bir
Enalapril baslangic dozu (0,05 mg/kg/doz) her 12 saatte bir

Enoksaparin 1 mg/kg/doz 12 saatte bir ve ASA 5 mg/kg. Taburculukta enoksaparin dozu 1 mg/kg/doz giinde 1
kere ve ASA 10 mg/kg.

4 hafta boyunca s1v1 ve diisiik yagh diyet (giinliik kalorinin %30"u yagdan)

Sivi kisitlamasi idamenin %80’ olacak sekilde

Tiim gogiis tiipleri ¢ikana kadar en az 0,5 L nazal kantil oksijen verilir

Plevral gogiis tiipleri, hasta diisiik yagh diyet alabildigini ve minimum gogiis tiipii gikis kriterlerini (24 saatte < 5
mL/kg) kargiladigini gosterene kadar gikarilmaz
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diisiik kalp debisi sendromu gelisen hastalarda
ASD olusturulmasi gerekebildigi bildirilmistir.
(141)

Trikiispid kapak replasmani

EA olan hastalarda, miyopatik ventrikiiliin
tizerine yiiklenen uzun siireli TV yetersizligi ne-
deniyle 6énemli RV disfonksiyonu olabilir. Sonug
olarak, ciddi TV yetersizligi ortaminda RV 6nemli
ol¢lide genislediginde, daha fazla RV dilatasyonu
veya disfonksiyonunu 6nlemek ve olumlu RV ye-
niden sekillenme olasiligini optimize etmek igin
triklispid kapak onarimindan sonra gelisebilecek
yetersizligi hafif veya orta dereceden daha faz-
la azaltma 6nemlidir. Bu sonug elde edilemezse,
miyopatik RV {izerindeki hacim ytiikiintin miim-
kiin oldugunca diisiik olmas igin trkiispit kapak
replasmani (genellikle biyoprotez) gerekebilir. TV
replasmaninin ge¢ dénem sonuglart TV onarimi-
ninkilerle karsilastirilabilir diizeydedir.(120)

TV replasmani sirasinda eszamanli bir BCPS
uygulandiginda, TV'dan gecen kan akisi azalir.
Bu nedenle, tiim biyoprotez yaprakgiklarin veya
mekanik disklerin normal sekilde agilip kapan-
mast igin biiylik boyutlu olmayan bir TV protezi
(yani, kalbin sag tarafindaki azalmis akisa uyan
bir kapak) yerlestirmek énemlidir.(141) BCPS’den
sonra biyoprotez kapakgiklarin yaprakgiklarmin
hareketliliginin azaldigini zaman zaman goézlem-
ledigi icin, artik rutin olarak 3 ila 6 aylik bir siire
boyunca veya ekokardiyografide tiim yaprakgcik-
larin tam hareketliligi gosterilinceye kadar varfa-
rin ile antikoagiile edilir. Aspirin, glinde 81 mg, ile
bundan sonra devam edilir. Artan tromboz riski
ve antikoagiilasyon ihtiyaci, EA onariminda es za-
manli BCPS'nin potansiyel dezavantajlaridir.

Depresif sol ventrikiil

LV fonksiyonu deprese olan bir hastanin preo-
peratif degerlendirmesi, hemodinaminin bir BCPS
eklemek i¢in uygun olup olmadigini belirlemek
amaciyla pulmoner arteriyel ve sol taraf dolum
basinglarini 6grenmek igin hemodinamik bir kalp
kateterizasyonu igerebilir. Ayn1 zamanda koroner
anjiyografi de yapilabilir. Kalp transplantasyonu,
onemli LV disfonksiyonu (LVEF %25) olan hasta-

lar i¢in Onerilir. Orta derecede depresyonu olan
hastalar (LV EF %40) genellikle konvansiyonel
bir operasyon gegirebilir (BCPS ile veya BCPS ol-
madan). LV EF’si %25 ila %35 arasinda olan has-
talarin cerrahi yonetimi en zor olanidir ve artik
BCPS kullanimi daha fazla tercih edilmektedir.
Hemodinamik kateterizasyon bir BCPS gergekles-
tirilebilecegini dogrularsa, BCPS’i de igerebilecek
geleneksel bir operasyon uygulanir. Bu hastalarda
once intraoperatif dogrudan basing dl¢iimleri ya-
pilir. Bu santa, depresif LV fonksiyonu ortaminda
ancak LV diyastol sonu basincinin 15 mm Hg’'den
az olmasi, transpulmoner gradiyentin 10 mm

Hg’den az olmas1 ve ortalama PAP'nin 18 ila 20

mm Hg’den az olmasi kosuluyla, izin verilebilir'*!.

Oncesinde ventrikiiler fonksiyonu optimize et-
mek i¢gin atriyal tasiaritmilerin ritim ve hiz kontro-
liinii igeren agresif bir tibbi kalp yetmezIigi rejimi
LV EF ni arttirarak hastay1 BCPS ne uygun hale
getirebilir'*'. Atriyal tasikardi oykiisii olan hasta-
larda, ameliyat sonrasi siniis ritmini yeniden sag-
lamak veya korumak igin ameliyat sirasinda bir
maze prosediirii uygulanmasida énemlidir.
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Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

triiktif cerrahilere alternatif bir tedavi secenegi
olarak ortaya gikmustur. Ilk basarili kalp nakli, 1985
yilininda Leonard Bailey ve meslektaslar: tarafin-
dan gergeklestirilmistir.(5) Transplantasyonun en
onemli avantaji olarak tek bir ameliyatla anatomik
ve fizyolojik agilardan normal, dort odacikli bir
kalp saglamas: gosterilebilir. Ancak, bu yaklasi-
min 6nemli dezavantajlar1 vardir. Bunlar smirh
dondr mevcudiyeti, dmiir boyu immiinsiipresyon
ihtiyaci ve ge¢ donem kronik rejeksiyon riski ola-
rak siralanabilir.

ABD’de kalp bekleyen bebek ve ¢ocuklar, bek-
leme listesi mortalitesi en yiiksek organ alicilar
arasmndadir ve transplantasyon listesine alinan be-
beklerin %25’i donor kalp beklerken hayatini kay-
betmektedir.(92) Birinci asama palyasyonun ¢ogu
merkezde kabul edilebilir sonuglar vermesi nede-
niyle, primer kalp transplantasyonu giintimiizde
nadiren uygulanmakta ve genellikle siddetli sag
ventrikiil (RV) disfonksiyonu ve/veya orta-sid-
detli trikiispit kapak yetersizligi olan ytiiksek risk-
li yenidoganlarla smirli kalmaktadir. Yenidogan
doneminde konjenital kalp hastaliklar: nedeniyle
primer transplantasyonun 10 yillik ve 25 yilhik
sagkalim oranlar1 sirasiyla %73,9 ve %55.8 olarak
bildirilmistir.(93)

Transplantasyona giden hastalarin daha bii-
yiik boliimii ise palyasyon sonrasi basarisiz olu-
nan hastalardan olusmaktadir. Fontan prosediirii
sonrasl transplantasyona giden hastalarda klinik
iyilesme saglanmakta, protein kaybettiren entero-
pati gibi 6nemli komplikasyonlar diizelebilmekte-
dir.(94) Ancak bu gruptaki hastalarda daha 6nce-
ki kan transfiizyonlar1 veya homograft materyali
nedeniyle pre-sensitizasyon gelisebilmekte, bu da
nakil sonrasi antikor aracili rejeksiyon ve allogreft
vaskiilopatisi riskini beraberinde getirmektedir.
(95)

Tim bu nedenlerle kalp transplantasyonu,
sadece bazi secilmis HLHS vakalarinda, donor
havuzunun izin verdigi olgiilerde primer tedavi
secenegi olarak diisiintilebilmektedir. HLHS tanili
hastalarin daha biiyiik béliimiinde ise, cerrahi pal-
yasyonun basarisiz oldugu durumlarda son teda-
vi segenegi olarak diistiniilmektedir.

SONUC

Hipoplastik sol kalp sendromunun yonetimi,
gliniimiizde de konjenital kalp cerrahisinin en
zorlu alanlarindan biri olmay1 siirdiirmektedir.
Norwood prosediiriiniin uygulanmasi, yalnizca
teknik bilgi degil, ayn1 zamanda yenidogan kar-
diyak fizyolojiye hakimiyet, yogun bakim deste-
gi ve multidisipliner koordinasyon gerektirir. Ilk
basarili Norwood prosediiriiniin gerceklestirilme-
sinden bu yana, cerrahi tekniklerdeki ilerlemeler,
yogun bakim uygulamalarindaki gelismeler, an-
tenatal tan1 olanaklar1 ve multidisipliner yo6ne-
tim sayesinde sagkalim oranlarinda belirgin artis
saglanmistir. Son yillardaki gelismeler sagkalimi
artirmakla birlikte, uzun dénem yasam kalitesi-
nin yiikseltilmesi i¢in hala énemli bir yol kat edil-
mesi gerekmektedir. Fetal miidahaleler, genetik
¢oztimler, invaziv ve cerrahi tekniklerdeki yeni
gelismeler sayesinde; bu kompleks sendromun
gelecekte daha etkin sekilde tedavi edilerek yiiz
glldiiriici sonuglar alinabilecegine dair umutlar
artmaktadir.
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ca, uluslararasi diizeyde pediatrik kalp tiimorleri
kayitlar1 olusturularak hastaligin dogal seyri, te-
davi sonugclar1 ve uzun dénem takip verileri daha
kapsamli sekilde degerlendirilmelidir.

Sonucg

Pediatrik kalp tiimérleri nadir goriilmesine rag-
men, erken tani ve uygun tedavi ile prognozlari
genellikle iyidir. Rabdomiyomlar gibi benign tii-
morler cogunlukla kendiliginden kiiciilme egi-
liminde olup, cerrahi gerektirmezken, fibromlar
ve miksomalar gibi daha biiyiik ve semptomatik
tiimorler cerrahi miidahale gerektirebilir. Malign
tiimorler daha agresif seyretmekte ve genellikle
cerrahi sonras1 kemoterapi ve radyoterapi gibi ek
tedaviler gerektirmektedir.

Gelecekteki arastirmalar, pediatrik kalp timor-
lerinin genetik ve molekiiler temellerinin daha iyi
anlasilmasini saglayarak, hedefe yonelik tedavi
stratejilerinin gelistirilmesine olanak taniyabilir.
Yeni tan1 ve tedavi yaklasimlari, 6zellikle malign
tiimorlerde hastalarin yasam siirelerini uzatabi-
lir ve yasam kalitelerini artirabilir. Pediatrik kalp
tiimorlerinin nadirligi nedeniyle, daha genis caph
¢ok merkezli calismalarin yapilmasi ve uluslarara-
st is birliklerinin artirilmasi bu hastaliklarin yone-
timinde 6nemli adimlar olacaktir.
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olarak ECMO'nun yeri daha net tanimlanacaktir
. Ayrica, ECMO'nin ytiksek riskli dogas1 ve kalp
yetmezligi olan ¢ocuklarin kapsamli saglik ihti-
yaclar1 goz ontine alindiginda, komplikasyonla-
rin ve sonuglarin degerlendirilmesi hasta baki-
miin temel unsurlarindandir. Kardiyak ECMO
uygulanan ¢ocuklarin yaklasik yarisi hastaneden
taburcu olurken, sagkalimin kalan kismi uzun
vadeli norogelisimsel problemlerle sonuglanabil-
mektedir. Bu gocuklarda beyin yaralanmalarmnin
mekanizmalarini, zamanlamasinit ve sonuglarini
daha iyi anlamak, yaralanmalarin 6nlenmesi veya
etkilerinin azaltilmasina yonelik miidahalelerin
gelistirilmesi agisindan biiyiik nem tasimaktadar.
ECMO merkezleri arasindaki takip uygulamala-
rindaki farkliliklar géz 6ntine alinarak, ELSO ne-
onatal ve pediatrik ECMO sonrasi taburculuktan
ergenlige kadar olan izleme igin uluslararasi y6-
nergeler yayimnlamis olup, ECMO programlarinin

bu Onerileri benimsemeleri 6nerilmektedir.
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ner baypas, nefrotoksik antibiyotik kullanimi ve
hemodinamik sorunlarla iligkili olarak nakil son-
ras1 erken donemde bobrek fonksiyonunda bazi
zorluklar yasanir. Bu durum genellikle diizelse
de, zamanla bobrek yetmezligi derecesi kalsindrin
ilaclarmun (siklosporin veya takrolimus) uzun sii-
reli kullanimiyla iliskili oldugu igin kotiilesir. Na-
kil sonrasi besinci yilda, tiim hastalarin yaklasik
%10"unda bir dereceye kadar bobrek yetmezligi
olur ve bu oran on yilda %29’a ¢ikabilir. Bes yil
iginde ¢ocuklarin %60'mdan fazlas: hipertansiyon
tedavisine ihtiyac duyar, %17’sinde hiperlipidemi
ve %36’smnda diabetes mellitus vardir. Diyabetli
hastalarin ¢ogu, nakil 6ncesi glikoz intoleransina
sahiptir. Bu hastaliklarin tedavisi uzun dénem sag
kalim i¢in gereklidir (242).

Kalp-akciger alicilarinda posttransplant koro-
ner arter vaskiilopatisi izole kalp nakli alicilarina
gore ¢ok daha az goriilmektedir. Bu farkliligin
nedeninden emin olmak zor olsa da, kalp-akciger
nakli alicilar: kalp nakli alicilarina gore daha yo-
gun Immiinsiipresyon almalar1 énemli bir sebep

olabilir (243).

SONUC

Kalp-Akciger transplantasyonu ic¢in donér havu-
zunu artirma, immiinsiipresyon, PGD ve bronsi-
olit obliterans alanlarinda ¢ok sayida arastirma
devam etmektedir. Cesaret verici raporlar olma-
sina ragmen, bu endise verici alanlarin hi¢birinde
klinik olarak uygulanabilir bir ilerleme kayde-
dilmemistir. Bu nedenle ¢ocuklarda kalp-akciger
nakli sonrasi sag kalim orani diger torasik organ
nakillerine gore daha kétiidiir. Son donemdeki
verilerde sag kalim biraz daha diizelse de 1 yilda
%73, 3 yilda %63 ve 5 yilda %52 seviyelerindedir
(244). Oliim oramu genellikle akcigerle iligkilidir.
Erken dénemde akciger greft yetmezIligi, ge¢ do-
nemde bronsiolitis obliterans en 6nemli mortalite
nedenleridir.
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Pediatrik Ve Konjenital Kalp Cerrahisinde Kalite Yonetimi

Tablo 1. STAT kategorilerine gore gézlenen ve beklenen mortalite oranlar

STAT Category Category 1

No of procedures 31.8 (n=1275)

% (n)

Observed Mortality 0.8 [0.3-1.5] 3.75[2.7-5.1]
% [C195%] (n) (n=10) (n=43)
Expected Mortality 0.8 26

(%) ’ ’

CKCV veritabaninin ikinci calismasinda ise
2024 yilinda 4000 den fazla hastay1 kapsayan ana-
liz sonuglar1 yaymlanmistir. Bu ¢alismada giincel
konjenital kalp cerrahisi sonuglari, diinya veri-
tabani sonuglari ile karsilagtirilmistir (26). STAT
kategori 4 ve 5 hastalarin sonuglarinin beklenen
mortalite oranlarimin {izerinde oldugu saptanmis-
tir. (Tablo 1).

Merkezin, kendi sonuglarimi bilmesi ve iyi-
lestirilecek noktalara agirlik vermesi ile 6nemli
ilerlemeler saglanabilecegi goriilmektedir. Ozel-
likle daha kiiciik ¢apta merkezlerin, kapsaml
merkezlerden destek almalarinin saglanmasi, sii-
reci hizlandirabilir. Kalite standartlarmin gelisti-
rilmesi, bu konuya ilgili derneklerin destek olmasi
ve tarafsiz bicimde yapilan degerlendirmeler ile
merkezlerin sonuclarinin iyilestirilmesi yolunda
onemli adimlar atilabilir. Veritabanina dahil ol-
mak ve diiriistce sonuglarini paylagsmak, kalite iyi-
lestirmesinin ilk ve en 6nemli agsamasidir. Yapilan
calismalar, bir merkezin veritabanina dahil olur
olmaz, daha hicbir degerlendirme yapilmadan
dahi, sonuglarinda kendiliginden iyilesme sag-
lanmaya basladigini gostermektedir (27). ABD" de
veritabani sonuglar1 toplumla da paylasilmakta-
dir. Bu durumun iyi ve olumsuz taraflarinin oldu-
gu, merkezlerin sonuglarimi diizeltmek konusun-
da ¢ok zorlayici bir ortam yarattig1 kuskusuzdur.
Riskli prosediirlerden kaginma yaratmasi gibi,
bir olumsuz tarafi oldugu da kabul edilmektedir
(28). Ancak hastalar ve ailelerinin en iyi sonugla-
rin alindig1 merkezlere yonelmesi, hak ettikleri en
iyi hizmete ulagabilmeleri en dogal haklaridir. Bu
konuda sosyal medyada yaniltic1 bilgilendirme-
lerin Ontine gegilebilmesi, ancak, tarafsiz, diiriist
ve saglikli bilgilendirme yapilabilmesi sayesinde

Category 2

28.6 (n=1146)

Category 3 Category 4 Category 5
12.6 (n=504) 25.1 (n=1005) 1.9 n=77)

5.7 [3.9-8.2] 14.8 [12.7-17.2] =~ 51.9 [40.3-63.3]
(n=29) (n=149) (n=40)

5.0 9.9 23.1

gerceklesebilir. Hastalara en iyi hizmeti sunabil-
menin yolu, iyi bir kalite yonetimi yapilabilmesi
ile miimkiindir.
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