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Ozet
Amag: Trikiispit atrezisi ve univentrikiiler yapidaki
atriyoventrikiiler  gecis  gosteren  konjenital  kalp

anomalilerinin cerrahi tedavisinde, vendz doniisii pulmoner
sisteme yonlendirmek ve fonksiyonel ventrikiiliin sistemik
sirkiilasyonunu devam ettirmesini saglamak i¢in tercih edilen
Fontan prosediirii ve modifikasyonlarinin uzun donem
sonuclar1 bu ¢aligmada irdelenmistir.

Materyal ve Metod: Dokuz hastaya Fontan prosediirii veya
modifikasyonu uygulanmis olup hastalarin 5’i kiz ve 4’ii erkek
idi. Iki hasta 1 yasin altinda olup, geri kalan 7 hastamin yaslari
begin iizeride (5-22; ortalama 12.4 + 6.9 yil) idi. Cerrahi
endikasyonlar trikiispit atrezisi (%33.3), c¢ift cikimli sag
ventrikiil (%33.3), cift girigli sag ventrikiil (%11.1), cift girigli
sol ventrikiil (%11.1) ve sag atrial izomerizm gosteren tek atri-
um ve ventrikiil olgusu (%11.1) idi. Hastalardaki ek kardiyak
patolojiler ASD, VSD, PS ve TGA idi. Hastalarin ikisine
(%22.2) daha onceden Blalock-Taussig santi
uygulanmigti. Bes hastada trikiispit kapak yama ile kapatilarak
sag atrium - sag ventrikiil gecisi iptal edildi. Iki hastada sag
atrium iginden olusturulan tiinel ile kavalarin vendz kani
pulmoner artere yonlendirilirken, yedi olguda sag atrial
appendiks ana pulmoner artere perikard yama destegi ile anas-
tomoz edildi.

Bulgular: Her iki bebek ve beg yasindaki ii¢iincii hasta pompa
cikis1 gelisen kardiyak yetmezlik nedeni ile kaybedildi. Total
mortalite oran1 3 hasta ile %33.3 ve 4 yillik kiimiilatif sag
kalim oranm1 %66.67 + 15.71 olarak bulundu. 5 yas alti
mortalite oran1 %100 iken, 5 yas ve iizeri hasta grubunda erken
mortalite oran1 1 hasta ile %14.3 olarak bulundu. 5 yas iizeri
hastalarin 5 yillik kiimiilatif stirvisi %85.71 + 13.23 idi. Geg
donem mortalite ve komplikasyon goriilmedi.

Sonug: Uygun kriterlere sahip hastalara uygulanacak olan
Fontan sirkiilasyonu girisimleri, yagsam kalitesinde belirgin bir
diizelme saglayacagi gibi, diisiik mortalite ve yiiksek sag kalim
oranini da beraberinde getirecektir.

Anahtar kelimeler: Fontan, trikiispit atrezisi, atriyopulmoner,
total kavapulmoner, tek ventrikiil

Summary

Background: Fontan operations are used for the surgical
treatment of tricuspid atresia and univentricular congenital
heart anomalies. The main goal of these procedures is to
achieve systemic venous return into the pulmonary
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circulation and the normal systemic circulation. The purpose of
this study is to determine long-term results of these
operations.

Methods: Fontan procedures were performed in 9 patients.
Five patients were female and four patients were male. Two
patients were younger than 1 year, while the other 7 patients
were equal or older than 5 years (range 5 to 22 years; mean
12.4 + 6.9 years). Surgical indications were tricuspid atresia
(33.3%), double-outlet right ventricle (33.3%), double-inlet
right ventricle (11.1%), double-inlet left ventricle (11.1%) and
single atrium and ventricle with right atrial isomerism (11.1%).
The associated cardiac anomalies were ASD, VSD, PS, and
TGA. Blalock-Taussig shunt had been performed in two
patients (22.2%). Tricuspid valve was closed with a patch.
Total cavapulmonary connection was performed in two
patients and atriopulmonary connection was performed in
seven patients.

Results: Two babies and the thirth 5-year old patient died
because of the heart failure. Mortality rate was 33.3% and
cumulative survival was 66.67% + 15.71% at 4 years.
Mortality rate was 100% for patients younger than 5 years,
whereas it was 14.3% with one patient for patients equal or
older than 5 years. Cumulative survival for patients older than
5 years was 85.71% + 13.23% at 5 years. There was no late
mortality or morbidity.

Conclusions: Fontan operations in patients with ideal criteria
can be performed with lower mortality and higher survival rate,
and with the improvement of quality of life.

Keywords: Fontan, tricuspid atresia, atriopulmonary, total
cavapulmonary, single ventricle

Giris

Fontan sirkiilasyonlari, trikiispit atrezisi veya tek ventrikiil
yapis1 gosteren konjenital kalp anomalilerinde sistemik venoz
dontisiin pulmoner sisteme yonlendirilmesi ve fonksiyonel
ventrikiiliin sistemik sirkiilasyonu devam ettirmesini saglamak
icin tercih edilen cerrahi girisimlerdir. Fonksiyonel tek
ventrikiillii olgularin biiyiik ¢cogunlugunda iki ventrikiil mevcut
olup biri rudimanter kalmigken, tiim kardiyak fonksiyonlari
diger ventrikiil tek bagina tistlenmistir. Bu hastalarda uygu-
lanan c¢esitli paliyatif girisimler ile (pulmoner band,
aort pulmoner gantlar, vb) kismi olumlu sonuglar elde
edilebilmesine kargin, trikiispit atrezili hastalarin korrektif
cerrahi tedavisi i¢in One siiriilen klasik Fontan prosediiriiniin
[1] ilk kullanimindan sonra, bu cerrahi teknigin endikasyon
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alan1 tek ventrikiil fizyolojisi gOsteren genis bir yelpazeyi
kapsayacak sekilde genislemistir [2]. Cerrahi icin risk
faktorlerinin ortaya konmasi, perioperatif fizyolojik
degisikliklerin anlasilmasi ve cerrahi teknik ile teknolojik
gelismelerin 15181nda bu teknigin bir¢ok modifikasyonu
gelistirilmistir [3-6]. Bugiin, Fontan sirkiilasyonu saglayacak
ameliyatlar sag atriyoventrikiiler iliskinin olmadig1, ya da daha
karmagik kompleks anomalilerde biatriyal ve biventrikiiler
onarimin miimkiin olamayacagi cesitli konjenital kalp hastalik-
larinda (sol atriyoventrikiiler kapak atrezisi, ¢ift girisli sol veya
sag ventrikiil, hipoplastik sol kalp sendromu, VSD’ye eslik
eden uni- veya biventrikiiler hipoplastik kalpler, pulmoner
atrezili hipoplastik sag kalp sendromu vb) [7,8] ve bazi Ebstein
anomalilerinde uygulanmaktadir [9]. Bu tekniklerde esas
amag, yiiksek diizeyde seyredecek sistemik venoz basing
yardimi ile saglanacak laminer akimli vendz kanin sag ven-
trikiile gerek kalmadan pulmoner sisteme iletilmesidir.

Bu calismanin amaci, Fontan sirkiilasyonu gerceklestirmis
oldugumuz trikiispit atrezili veya kompleks kardiyak anomalili
hastalarda bu cerrahinin erken ve ge¢ donem sonuclarim
irdelemektir.

Materyal ve Metod

1985 ve Kasim 2000 tarihleri arasinda gerceklestirilen toplam
1525 konjenital kalp ameliyatindan 9 tanesine (%0.6) cesitli
konjenital kardiyak anomali nedeniyle Fontan prosediirii veya
modifikasyonu uygulandi. Hastalarin besi kadin ve dort tanesi
erkek idi. Hastalarin iki tanesi 1 yasin altinda olup geri kalan 7
hastanin yaglar1 bes ve besin iizerinde (5-22; ortalama 12.4 +
6.9 yil) idi. Hastalara ait bilgiler Tablo 1’de verilmistir.

Tablo 1: Hasta 6zellikleri

No yas/cins EKG KTO  Paliyatif giriim  Kardiyak anomali Sonug

I S/E  NSRRVH 06 DORV, BA, VSD, PS, SPVCS, NBPA  exitus
2 10/K NSR 0.6 TGA, TA, PS, ASD yastyor
3 16/E NSR,RVH 05 Tek atrium ve ventrikil, PS, sag atrial yagiyor
izomerizm, aspleni

4 20/K  NSR,LVH 05 TA, PS, VSD, ASD yastyor
5 22/K NSRLVH 06 DIRV, VSD, PS, PFO yastyor
6 6/K  NSR 0.6  Blalock-Taussig DORV, ASD yastyor
7 8/E  NSR,LVH 06  Blalock-Taussig TA,ASD, VSD,PS yastyor
8 09/K NSR 0.6 DORV, PFO, PDA exitus

9  09/E NSRLVH 06 DILV, TGA, VSD, PS exitus

ASD = atrial septal defekt; BA = bikiispit aorta, DILV = cift girisli sol ventrikii;, DIRV = ¢ift
girigli sag ventrikiil; DORV = cift ¢tkimhi sag ventrikii; EKG = elektrokardiyografi; KTO =
kardiyotorasik oran; LVH = sol ventrikiil hipertrofisi; NBPA = normal gelismis sol ve sag
pulmoner arterler; NSR = normal sinus ritmi; PFO = patent foramen ovale; PS = pulmoner
darlik; RVH = sag ventrikiil hipertrofisi; SPVCS = persistan sol vena kava superior; TA =
trikiispit atrezisi; TGA = biiyiik arterlerin transposizyonu; VSD = ventrikiiler septal defekt

Hastalardaki ek kardiyak patolojiler ASD, VSD, PS ve TGA
idi. Hastalarin ikisine daha onceden pulmoner kan akimim
artirmak icin Blalock-Taussig sant1 uygulanmisti. Hastalarin
baglica sikayetleri cabuk yorulma ve efor kapasitesinin
azalmasi, siyanoz ve c¢arpintt hissi iken iki bebekte gelisme
geriligi 6n planda idi.

Hastalarin hepsi sinusal ritme sahip olup, altta yatan patolojiye
bagli olarak elektrokardiyografilerinde sol veya sag kalp
yiiklenme bulgulart mevcuttu. On-arka akciger grafilerinde
kardiyotorasik oranin normal oldugu tespit edildi.

Hastalarin preoperatif ekokardiyografik tetkiklerinde sag
atriyum basinglart ortalama 13.3 + 4.6 mmHg (7-22 mmHg),
pulmoner arter basinglar1 ortalama 11.3 + 1.7 mmHg (8-19
mmHg), pulmoner vaskiiler rezistans ortalama 1.9 + 0.4 RU
(0.5-3.2) olarak bulundu. Fonksiyonel ventrikiil ejeksiyon
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fraksiyonu %55.2 + 6.6 olarak tespit edildi.

Yagayan hastalar postoperatif birinci giin ekstiibe edildikten
sonra, kontrol ekokardiyografileri yapilarak taburcu edildiler.
Hastalar ilk y1l 6 ayda bir, daha sonra periyodik olarak her yil
yapilan kontrol tetkikleri ile takip edildiler. Yasayan hastalar
3-7 yil arasinda, ortalama 5 + 1.15 yil izlendi. Hastalara ilk iki
ay profilaktik olarak warfarin (INR 2-2.5 civarinda tutulacak
sekilde) ve salisilik asit (100 mg/giin) baslandi, eger herhangi
bir endikasyon yok ise ikinci aydan sonra warfarin kesilerek
sadece salisilik asit (100 mg/giin) verildi. Ciddi pre- ve
postoperatif aritmiye rastlanilmamasi nedeniyle hastalarda
aritmi profilaksisi uygulanmadi.

Cerrahi teknik

Medyan sternotomiyi takiben aortadan arteriyel kaniilasyon
uygulandi. Venoz doniisti saglamak icin vena kava superior 7
hastada selektif olarak kaniile edilirken 2 olguda sag atrial
appendiksten kaniile edildi; vena kava inferior kaniilasyonu ise
tim hastalarda sag atriumdan saglandi. Sag iist pulmoner
venden sol atrial vent yerlestirilerek kalp dekomprese edildi.
Derin hipotermi (18-24°C) altinda caligilirken miyokardiyal
koruma antegrad hipotermik kristalloid kardiyopleji ile sag-
land1. Sag atriotomi yapildiktan sonra malformasyonun 6zel-
likleri arastirilarak uygulanacak cerrahi teknige karar
verildi. Triklispit atrezisi disindaki diger olgularda,
intrakardiyak patolojilerin biatrial ve biventrikiiler onarimi
imkansiz kilmasi nedeniyle veya cerrahi mortalite ve gec
donem sonuglarinin daha kotii olacag: diisiiniilerek Fontan
prosediirii veya modifikasyonu uygulamasi tercih edildi.
Hastalarin 7’sinde sag atrium appendiksi ana pulmoner artere
bir yama esliginde anastomoz edilirken (atriyopulmoner
anastomoz), 2 hastada intraatrial tiinel yardimi ile
kavapulmoner anastomoz uygulandi. Sag atrium - pulmoner
arter anastomozu yapilan hastalarda sag atrium appendiksi
tiinelin alt yiiziinii olusturacak sekilde ana pulmoner artere,
gluteraldehid ile muamele edilerek hazirlanan perikardiyal
yama ise tiinelin iist kismini1 olusturmak amaciyla sag atrium
ve pulmoner artere 5/0 prolen ile anastomoz edildi. Yedi has-
tanin trikiispit atrezisi bulunmayan besinde trikiispit kapak bir
yama ile kapatilarak sag atrium - sag ventrikiil ge¢isi tamamen
iptal edildi. Yama olarak 3 hastada gluteraldehid ile muamele
edilmis perikard ve 2 hastada sentetik greft (Gorotex ve
Dacron) kullanildi. 7 hastanin hepsinde de pulmoner kapak
kendi tizerine primer dikilerek iptal edildi. Atriyopulmoner
anastomoz yapilamayacak iki olguda ise, vena kava inferior
kan akimi gluteraldehid ile muamele edilmis perikardiyal
yama kullanilarak olusturulan intraatrial tiinel vasitasiyla vena
kava superiora yonlendirildi. Daha sonra da Glenn sant1 uygu-
lanarak vena kavalarin kan akimi pulmoner arterlere yon-
lendirildi (total bikavapulmoner konneksiyon). Ana pulmoner
arter kesilerek her iki ucu primer kapatildi.

Bulgular

Total mortalite oran1 3 hasta ile %33.3 olarak bulundu. 5 yas
altt mortalite oran1 %100 iken, 5 yag ve lizeri hasta grubunda
erken mortalite oran1 1 hasta ile %14.3 idi. Her iki bebek ileri
derecede siyanoz, beslenme bozuklugu, gelisme geriligi ve
medikal tedaviye cevap vermeyen kalp yetmezligi nedeniyle
ivedilikle ameliyata alinarak atriyopulmoner konneksiyon
uygulandi; ancak her iki hasta da pompa ¢ikis1 gelisen kardiyak
yetmezlik nedeni ile kaybedildi. 5 yasindaki iigiincii hasta tam
diizeltme amaciyla ameliyata alinmisti, ancak interventrikiiler
septum defektinin oldukca biiyilk olmasi nedeniyle
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atriyopulmoner konneksiyon uygulandi. Yogun bakimda
postoperatif 8. saatte gelisen diisiik kalp debisi nedeniyle
kaybedildi.

Postoperatif erken donemde bir hastada gelisen renal
yetmezlik nedeniyle kisa siireli hemodiyaliz uygulandi. Daha
sonra bobrek fonksiyonlar1 normale donen hasta problemsiz
olarak izlenmektedir. Bir hastada inat¢1 plevral effiizyon
nedeniyle iki tarafli toraks tiipleri postoperatif 20. giine kadar
yerinde birakildi. Hastalarda gelisen diger komplikasyonlar
Tablo 2’de verilmistir.

Ge¢ donemde mortalite ve komplikasyon goriilmedi. Tiim
hastalarin 4 yillik kiimiilatif sag kalim oranm1 %66.67 + 15.71

Tablo 2: Postoperatif erken donemde gelisen komplikasyonlar

Inotropik destek
Plevral effiizyon
Asit

Silotoraks
Pnomotoraks
Renal disfonksiyon

—_ = = = N W

olarak bulundu. 5 yas iizeri hastalarin 5 yillik kiimiilatif sag
kalim orani1 ise %85.71 + 13.23 idi.

Yasayan hastalarin yapilan ekokardiyografik kontrollerde
fonksiyonel ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu ortalama %58.3 +
7.8 olarak bulundu. Postoperatif takipteki tiim hastalar yeterli
fonksiyonel kapasiteye (NYHA < class II) sahip idi.

Tartisma

Sistemik ve pulmoner dolagimin birbirinden ayrilamadigi
olgularda tercih edilen Fontan sirkiilasyonu, beraberinde
getirdigi risk faktorlerine ragmen, oldukg¢a etkili olabilen
paliyatif bir girisimdir [10]. Trikiispit atrezili olgularda ve iyi
fonksiyonel yapidaki tek ventrikiilli hastalarda basariyla
uygulanan bu tekniklerin kullanim orani, dogumsal kalp
anomalilerinin tedavisi ile taninmig dis merkezlerde [11]
9%1.5-2 arasinda degismekte iken bizim merkezimizde bu oran
%0.6 civarindadir. Bu oranin nispeten diisiik olmasi, klin-
igimizin daha c¢ok erigkin kalp cerrahisine yoneldigi
izlenimine ve dolayisiyla kompleks konjenital kalp hastalarinin
merkezimize daha az yonlendirilmesine bagl olabilir.

Fontan operasyonlarinda erken mortaliteyi artiran risk
faktorlerinin detayl arastirilmasi ve onlenebilmesi sonrasinda,
erken 6liim oraninda belirgin bir azalma goriilmiistiir. 1990’11
yillarin bagina kadar erken mortalite oran1 %17-31 arasinda
degismekte iken [12-14], giiniimiizde bu oran %8’in altina
diigmiistiir [5,15-17]. Ulkemizde ise bu cerrahi girisimlerin
mortalite oran1 heniiz %10’larin tizerindedir [18]. Klinigimizin
erken mortalite oran1 yiiksek gibi goriinse de, erken mortalite
icin baglica risk faktorlerinden olan kiiciik yasin (< 4 yil) etken
oldugu oliimler ¢ikarildiginda (2 kiigiik bebek), Fontan igin
uygun yastaki hasta grubundaki (7 hasta) mortalite oranimiz
bir hasta ile %14.3 idi ve bu oran diger merkezlerin erken
sonuglarina paralel olarak bulundu.

Fontan prosediirleri i¢in ameliyat mortalitesini artiran bir ¢ok
etken tespit edilmistir (Tablo 3). Bu faktorlerin icerisinde en
onemli olani hastanin yagidir [12,19]. Bu etkenin mekanizmasi
tam anlagilamamis olmakla birlikte, muhtemelen geligimini
tamamlayamamig kardiyopulmoner anatomi veya pulmoner
yatagin kardiyopulmoner bypass sonrasi daha reaktif
olmasinin sorumlu oldugu sanilmaktadir. Ancak uygulanan
hemi-Fontan veya delikli lateral kaval tiinel tekniklerinde
kiigiik yasin
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Tablo 3: Basarili bir Fontan operasyonu i¢in gerekli kriterler

>4 yas (optimal yag aralig1 5-15)

Normal sistemik venoz doniis

Sag atrium basinc1 » 15 mm Hg

Ortalama pulmoner arter basinci * 15 mm Hg

Pulmoner vaskiiler rezistansin 4 U / m?

Pulmoner arter / aorta ¢ap oran1 Z 0.75

(Mc Goon oram Z 1.8, Nakata indeksi Z 250 mm2 / m2)

Normal fonksiyonlu ventrikiil (EF 7 %60, enddiyastolik basing * 10 mm Hg)
Atriyoventrikiiler kapagin normal olmasi

Pulmoner arterin normal olmasi (distorsiyon, stenoz, vb bozukluklarin olma-

masi)

Aritm1 olmamasi

mortaliteye etkisinin atriyopulmoner konneksiyona nazaran
azaldig1 bildirilmistir [15]. Yayinlanan son caligmalarda
sistemik venoz doniisiin toplam drenaj alaninin, trikiispit ile
pulmoner kapak alanlarinin ve Fontan prosediirleri ile saglanan
sistemik vendz — pulmoner arteriyel sistem anastomoz hatti
alaninin postoperatif erken ve ge¢c donem sag kalimu etkiledigi,
sonucgta da prepulmoner darligin elimine edilmesinin cerrahi
basariy1 artiracak en 6nemli faktor oldugu gosterilmistir [11].
Sistemik venoz doniisiin akitildigi pulmoner arterin yeterli
¢apta olmasi, cerrahi basari icin tek basina yeterli degildir.
Anastomoz c¢apinin ve tliim pulmoner yatagin gelismis
olmasinin da ¢ok biiyiik etkisi vardir. Bu kosullarin yetersi-
zliginde diger paliyatif girisimler (aorto-pulmoner
santlar, pulmoner banding, Glenn sant1) ile zaman kazanilmasi
ve pulmoner yatagin gelistirilmesi daha uygun bir secenek
olacaktir [20]. Son yillarda oldukca diisiik mortaliteyle
uygulanan uygun captaki ekstrakardiyak konduit kullanimi da,
ozellikle bebek yaglardaki hastalarda bir secenek olabilir
[17,21]. Kaybettigimiz iki bebekten birinde mevcut olan DILV,
TGA ve PS nedeniyle banding yapilamazdi, pulmoner arterler
normal genislikte oldugu icin de sant uygulamadik. Ikinci
bebekte ise muhtemel neden artmis pulmoner vaskiiler direng
idi. Bu hastada da diger paliyatif girisimlerin yeri yoktu;
PDA’y1 tek basina kapatmak da tehlikeli olabilirdi.
Kaybettigimiz hastalarimizin ortak 6zellikleri yaglarinin kiigiik
olmasi, hemodinamik parametrelerinin stabil olmamasi ve
diger paliyatif girisimlere uygun olmamalar1 idi. Bu hastalara
uygulamig oldugumuz atriyopulmoner anastomoz yerine tek
tarafli Glenn santi, delikli lateral kaval tiinel veya
ekstrakardiyak konduit kullanimi tercih edilmis olmasi, belki
de, erken mortaliteyi onleyebilecek alternatif teknikler olabilir-
di.

Fontan sirkiilasyonu temin edilen hastalarda, hastane mortalite
nedenleri arasinda kalp yetmezligi, aritmi ve serebral
tromboembolizm on planda gelmektedir [11].
Normofonksiyone sistemik tek ventrikiili muhafaza etmek,
normal sartlarda hasta siirvisini olumsuz etkilemeyecektir.
Ancak bu olgularin sinirda vakalar oldugu goz oniine alinirsa,
sistemik ventrikiiliin ¢aligmasini olumsuz etkileyecek her tiirlii
ek patoloji mortalite oraninin artmasina yol acacaktir. Bu
etkenlerin basinda pulmoner ve sistemik dolasimi zorlastiracak
fiziksel engeller (anastomotik darliklar, yetersiz pulmoner
yatak, sistemik ventrikiil ¢ikim yolu darliklari, vb), mevcut tek
atriyoventrikiiler kapagin trikiispit kapak yapisinda olmasi,
ya da darlik veya yetmezlik goOstermesi ve sistemik

ventrikiildeki mevcut hipertrofi gelmektedir. Bu risk
faktorlerinin  varliginda  diger paliyatif yontemler
benimsenmelidir. Kaybettigimiz hastalardaki mevcut
ventrikiiler hipertrofinin mortaliteyi arttirdigini

diisiinmiiyoruz, clinkii yasayan diger olgularda da ventrikiiler
hipertrofi mevcuttu. Hi¢bir hastamizda atriyoventrikiiler kapak
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disfonksiyonu mevcut degildi. Bizim hasta grubumuzda da iki
hastaya daha Onceden aortopulmoner sant uygulanarak
pulmoner yatak gelisimi saglanmisti. Kaybedilen hastalarda
muhtemel neden sistemik vendz doniis / pulmoner yatak ¢ap
uygunsuzlugu ve artmig pulmoner vaskiiler rezistans idi.
Fontan sirkiilasyonu uygulanan hastalar taburcu edildikten
sonra her ne kadar normal bir hayat siirseler de, gec donemde
artmig mortalite ve morbidite riski ile kars1 karsiyadirlar
[15,22,23]. Yasayan hastalarimiz ortalama 5 yil izlenmigler ve
ge¢ mortalite goriilmemistir. Yeterli sistemik venoz — pulmoner
sistem konneksiyonu, aritmi gelisimi olmadig: siirece, uzun
donem siirviyi olumlu etkilemektedir. Hastalarimizda ciddi
aritmi gelismemis olmasi, uzun donem morbidite ve mortal-
iteyi Onleyici etkenlerden biri olmustur. Ayrica bu hastalarin
normal ¢alisma ve egitim kosullarina rahat¢a uyum saglamalari
da bu operasyonlarin en 6nemli avantajlaridir.

Sistemik vendz doniigiin valvsiz bir ortama yonlendirilmesi,
ciddi baz1 komplikasyonlara rastlanma oraninin da artmasina
neden olacaktir. Sag atrium ve sistemik venoz basincin artmast
(> 17-20 mmHg) ciddi komplikasyonlarin ve kotii prognozun
habercisidir. Fontan sirkiilasyonu uygulanan hastalarda
viicudun yeni fizyolojiye ayak uyduramamasi sonucu goriilen
en Onemli komplikasyonlar uzamis plevral ve perikardiyal
effiizyon, gilotoraks, protein kaybettiren enteropati, cesitli
akciger ve renal problemler ile tromboembolik
komplikasyonlardir [24,25]. Bu serideki hastalarda bu
komplikasyonlara rastlanmadi.

Fonksiyonel tek ventrikiillii hastalarda ventrikiiliin sferik yapi-
da oldugu, ventrikiil voliimii ve kitlesinin normallere gore art-
mig oldugu, ancak Fontan ameliyat1 ile bu parametrelerin nor-
male en yakin degerlere ulastig1 bildirilmistir [26]. Bu hasta-
larda ventrikiil geometrisi (¢ap, hacim, kitle, konfigiirasyon)
sabit olmayip, yagla ve hemodinamik durumla degisiklik
gosterebilmektedir. Ventrikiiliin sistolik fonksiyonlar1 da
Fontan operasyonunun bagarisi i¢in biiyiik onem tagimakta ve
postoperatif takipte de fonksiyonel tek ventrikiilde belirgin bir
bozulmaya rastlanmamaktadir [27]. Fizyolojik tam diizeltme
ameliyati olan Fontan'da pasif bir dolagim halini alan akciger
dolagiminin siirdiiriilebilmesinde ventrikiiliin diyastolik
fonksiyonlar1 6nem tasimaktadir [28]. Fontan yapilmis
hastalarda ventrikiiliin diyastolik fonksiyonlarinin relaksasyon
bozukluguna delalet eder yonde bozulurken, sistemik venoz
akim da yavaglamaktadir. Bizim calismamizda da yasayan
hastalarin fonksiyonel ventrikiillerinin sistolik ve diyastolik
fonksiyonlar1 normal bulunmus olunup hastalar sorunsuz
olarak izlenmektedir.

Sistemik ve pulmoner sirkiilasyonun cerrahi olarak tam ayrila-
madig1, ancak normal fonksiyonlu bir ventrikiilii bulunan kom-
pleks konjenital kalp anomalilerinde uygulanabilen Fontan
sirkiilasyon ameliyatlari, cerrahi endikasyon kriterlerine tam
uyulmasi halinde hastalara komplikasyonsuz uzun bir yasam
sans1 tamimaktadir. Bu prosediirlerde dikkat edilmesi gereken
en onemli nokta, sistemik vendz doniigiin pulmoner sisteme en
ufak bir darlik yaratmayacak sekilde yonlendirilmesidir. Erken
mortaliteyi azaltmak amaciyla ilk 4 yag icerisindeki hastalarda
atriyopulmoner konneksiyon yerine diger yontemlerin
(ozellikle de ekstrakardiyak konduit kullanimi) veya diger
paliyatif girisimler tercih edilebilinir.
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