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Sano modifikasyonu ile Norwood stage 1 ameliyati

Norwood stage 1 operation with Sano modification
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Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) dogustan kalp ano-
malileri i¢inde 6zel bir yeri olan ‘tek ventrikiil patolojisi’dir.
Bu patoloji; sol ventrikiil, mitral kapak ve aort kapagi
hipoplazisi veya yoklugu ve ¢ikan aortanin agir hipoplazisi
ile karakterizedir. I1k asama palyasyonunda uygulanan kla-
sik Norwood ameliyatinda sant, pulmoner arter ile sistemik
arter arasina uygulanirken, Sano modifikasyonunda sant,
sag ventrikiil ile pulmoner arter arasina yerlegtirilmekte-
dir. Bu yazida fétal donemde tespit edilen HSKS’li olguya
bagaril1 bir sekilde uygulanan Sano yontemi ile modifiye
edilmis ilk agsama Norwood palyatif ameliyat1 sunuldu.
Anahtar sozciikler: Tek ventrikiil; hipoplastik sol kalp sendromu;
Norwood stage I ameliyati; Sano modifikasyonu.

Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) kalbin sol
tarafindaki kalp i¢i ve kalp dig1 yapilarin ¢esitli dere-
celerde embriyolojik gelisme kusuru gostermesi seklin-
de tanimlanabilir. Bu anomalide sol ventrikiil, mitral
kapak, aort kapagi ve ¢ikan aorta etkilenmigtir.™!

Tim dogustan kalp hastaliklar icinde %1-3 oraninda
goriiliir ve tek ventrikiil anomalileri arasinda en sik izle-
nen patolojidir.'! Olgularin %25’ herhangi bir cerrahi
girisim uygulanmadig: takdirde hayatin ilk haftasinda
kardiyak nedenlerle kaybedilmektedir.!"

[1k basarili palyatif ameliyat Norwood ve ark.? tara-
findan 1979 yilinda gerceklestirilmistir. Bu ameliyatta
atrial septumdaki delik genisletilmekte (atrial septek-
tomi), proksimal pulmoner arter aortaya anastomoze
edilmekte ve pulmoner dolagimin devamlilig: i¢in bir
aortopulmoner sant olusturulmaktadir. Norwood palya-
tif ameliyati hastanin sistemik dolagiminin saglanmasi
icin sag ventrikiiliin pulmoner arter aracilig1 ile aorta-
ya anastomoze edilmesi seklinde de Ozetlenebilir. Bu
ameliyat yillar icerisinde bazi teknik modifikasyonlar

Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is a very unique
‘single ventricle pathology’ among congenital cardiac
anomalies. This syndrome is characterized by hypoplasia
or absence of the left ventricle, mitral and aortic valve,
and severe hypoplasia of the ascending aorta. While an
aortopulmonary shunt is used for pulmonary circulation
in classical Norwood procedure which is a first stage pal-
liation, right ventricle to pulmonary artery shunt is used in
Sano modification. This case report presents a successful
Norwood stage 1 palliation with Sano modification in a
patient with HLHS diagnosed in fetal period.

Key words: Single ventricle; hypoplastic left heart syndrome;
Norwood stage I procedure; Sano modification.

gecirse de giiniimiizde Norwood’un tanimladigi sekilde
halen uygulanmaktadir. Teknik modifikasyonlardan
biri arkus ve ¢ikan aortanin yama (tercihen perikard)
kullanilmadan proksimal pulmoner artere direkt olarak
anastomoze edilmesidir.”? Sano modifikasyonunda ise
aortopulmoner sant yerine sag ventrikiil pulmoner arter
konduiti kullanilmaktadir.

Bu calismada sunulan olgunun klasik Norwood
stage 1 ameliyatindan farkli iki yonii proksimal pulmo-
ner arterin bir yama kullanmaksizin direkt olarak inen
aortaya anastomoze edilmesi ve pulmoner dolasimin
devamlilig1 i¢in de sag ventrikiilden pulmoner artere bir
konduitin yerlestirilmesidir. Bu olgu iki 6nemli modifi-
kasyonun kullanilmasinin yanisira Tiirkiye’de yasayan
ve stage 2 ameliyat1 basariyla yapilmig (Bidirectional
Glenn) ilk olgudur.

OLGU SUNUMU

Bebek olgumuzda hamileliginin 7. ayinda sol ven-
trikiil hipoplazisi tespit edildi ve anne karninda iken
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tanist kondu. Aile bebegi dogurmakta israrli idi ve
bebek GI1PI1 anneden 3150 gr olarak miadinda dogdu.
Ekokardiyografide (EKO) HSKS’nin aort stenozu/mit-
ral stenoz subgrubu tespit edilen bebek 24 giinliik iken
ameliyata alind1 (Sekil 1). Olgu ile ilgili veriler Tablo
1’de 6zetlenmistir.

Cerrahi teknik. Anestezi indiiksiyonu ve miyo-
kardiyal kontraktiliteyi azaltan ajanlardan kaginildi.
Pulmoner ve sistemik dolagimlarin dengede olmasi ve
arteriyel oksijen (O,) satlirasyonunun %80 civarinda
tutulmasi i¢in arteriyel kan gazlar1 alinarak kan kar-
bondioksit (CO,) seviyesi izlendi, hiperventilasyondan
ve gereksiz inotropik destekten kacinildi. Ayrica siste-
mik kan basinci diistiiglinde ya da asidoz izlendiginde,
solunum havasina CO, eklemek icin gerekli diizenek
ayarlandi.

Mediyan sternotomi sonras: ilk olarak sag ve sol
pulmoner arterler umbilikal teyp ile doniildi ve anes-
tezi hekiminin uyarilar: ile yeterli sistemik dolagimin
saglanmas:1 amaciyla gecici banding yapildi. Arkus
aortanin dallar1 kalin ipeklerle doniildiikten sonra olgu
heparinize edildi. Arteriyel kaniil pulmoner arter prok-
simalinden (10 Fr arter kaniilii), ven6z kaniil sag atrium-

Sekil 1. Hipoplastik sol kalp sendromu. Patent duktus arteriozus
ve hipoplastik ¢ikan aorta izleniyor.
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dan (22 Fr venéz kantiil) yerlestirildi ve sag tist pulmoner
venden vent kaniilii kondu. Kardiyopleji gereksinimleri
icin 50 cc’lik enjektorde kan kardiyoplejisi hazirlandi.

Olgu kardiyopulmoner bypass’a (KPB) alindiktan
sonra sag ve sol pulmoner arterler turnikelerle sikilarak
tamamen kapatildi. Boylece sogutma islemi sirasinda
akcigerlere fazla kan gidisi engellendi. Olgu 18 °C’ye
kadar sogutularak total sirkiilatuar arreste (TSA) girildi
ve sonra arteriyel ve vendz kaniil yerinden c¢ikarildi.
Ilk once sag atriyotomi yapildi ve interatrial septum
cikarildiktan sonra atriyotomi kapatildi. Patent duktus
arteriozus (PDA), pulmoner arter tarafina yakin bolge-
den bagland1 ve aortaya yakin kismindan kesilerek inen
aorta ile olan baglantis1 ortadan kaldirildi. Daha sonra
pulmoner arter bifurkasyon Oncesi transvers olarak
kesildi ve distal boltimii perikardial yama kullanilarak
kapatildi. Boylece pulmoner arter, giris ve ¢ikiglarindan
izole edildi. Bir sonraki asamada proksimal pulmoner
arter hipoplazik arkus ve inen aortaya herhangi bir yama
materyali kullanilmadan anastomoze edildi. Bu anasto-
mozda aortotomi, arkus proksimalinden PDA ¢ikiginin
distaline kadar genigletildi ve proksimal pulmoner arter
bu acikliga dikildi. Bu iglem ile sag ventrikiil ve proksi-
mal pulmoner arter “sistemik dolasim1” saglar hale geti-
rildi (Sekil 2). Olgu bu agamada daha 6nceki kaniilasyon
yerleri kullanilarak tekrar kaniile edildi ve pompaya
girilerek 1sitma periyoduna gecildi. Olgunun pulmoner
dolagiminin saglanmasi icin ise daha once izole edilmig
olan pulmoner arterin distalindeki perikardiyal yamanin
ortasina bir delik acildi ve 6 mm capta PTFE (politet-
rafloroetilen) greft buraya anastomoze edildi. Isitilma
periyodu sirasinda greftin proksimali, yapilan sag ven-
trikiilotomiye anastomoze edildi (Sekil 3). Greft KPB
sonlandirilincaya dek klempe tutuldu. Sag ventrikiilden
pulmoner artere bir konduit kullanilarak yapilan bu
isleme Sano modifikasyonu denmektedir. Olgunun KPB
siiresi 145 dakika, TSA siiresi 45 dakika idi.

Ameliyat sonras1 sternum agik olacak sekilde cilt
kapatilarak hasta yogun bakima alindi, ii¢ giinliik seda-

Tablo 1. Ameliyat 6ncesi veriler

Fizik muayene ve bulgular

Siyanotik, nabiz 140/dk siniis ritmi, kan basinct 70/50
mmHg, solunum sayist 30/dk., oksijen satiirasyonu %70,
tiim odaklarda duyulan 2-3/6 sistolik tifiiriim, ndrolojik ve
diger sistem muayeneleri olagan.

Ekokardiyografi

Hipoplastik sol kalp sendromu, sol ventrikiil ve ¢ikan aor-
ta belirgin hipoplazik, aorta stenozu (gradient 20 mmHg),
intakt interventrikiiler septum, ASD sekundum 5 mm, tri-
kiispid yetmezligi 1. derece ve sagdan sola santli patent
duktus arteriozus.
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tizasyon sonrasinda sternum kapatildi. Bu arada herhan-
gi bir komplikasyon gozlenmedi.

Ameliyat sonrasi izlemin 10. giinlinde pnémoni
gelisti ve bunun tlizerine olgu takip i¢cin Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Klinigi’nin yogun bakimina alindi. Burada
yapilan tedavi ve izlemlerin ardindan olgu ameliyat son-
ras1 35. glinde sifa ile taburcu edildi. Hastanin ameliyat
sonrast EKG kontrollinde sag ventrikiil-pulmoner arter
arasindaki konduitte 40 mmHg’lik bir gradiyent tespit
edildi, diger bulgular olagandi. Ameliyat sonrast 6.
ayinda, olguya 2. basamak Norwood ameliyat1 basariyla
yapildi.

TARTISMA

Hipoplastik sol kalp sendromunda taninin anne kar-
ninda fotal ultrasonografi ile konmasi etkin bir tedavi
yapilabilmesi agisindan 6nemlidir. Genellikle hamile-
ligin 18-22. haftasinda yapilan fotal ultrasonografi ile
HSKS tanisin1 koymak miimkiindiir® Bu olguda hami-
leligin 7. ayinda ultrasonografiyle tan1 kondu. Bundan
sonra ailelere durum anlatilarak hamileligin devam
edip etmemesi sorgulanmalidir. Ozellikle Iskandinav
tilkelerinde ve Kanada’da bu tip agir patolojili (tek ven-
trikdillii) bebek dogumunun 6nlenmesine yonelik egilim
s0z konusu iken tilkemizde bdyle patolojilerde hamileli-
gin sonlandirilmasinda hem ailenin hem de hastanenin
etik kurulunun onay vermesi gerekmektedir. Etik kurul
kararinin ¢ikmasi zaman almakta ve bu sirada olusan
tartigmalar 6zellikle taninin kesinligi konusunda ailede
kararsizliga yol agmaktadir. Hastanemizde hamilelik
sirasinda tani konan bir bagka HSKS’li olguda, etik
kurulun hamileligin sonlandirilmasina yonelik kararina

Sekil 2. i1k asama Norwood ameliyat1. (a) Atriyal septal defektin
genisletilmesi, (b) pulmoner arterin arkus aortaya direkt anasto-
mozu, (¢) pulmoner bifurkasyonun perikardiyal yama kullanila-
rak izolasyonu.
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ragmen, aile hamileligin devamina karar almis, dogum-
dan sonra ise ameliyat1 reddetmistir. Bu bebek ti¢ aylik-
ken kaybedilmistir.

Hipoplastik sol kalp sendromlu fetiis tanis1 konan
anne bu ameliyatin yapilabildigi bir merkeze gotiirtil-
meli ve dogum burada gerceklestirilmelidir. Bebegin
dengelenmis bir sistemik ve pulmoner dolagim ile asi-
dozu ve enfeksiyonu olmadan ameliyata alinmasi ame-
liyatin bagarisim artirmaktadir.® Bizim olgumuz uzun
stire yenidogan tinitesinde tedavi ve stabilize edildikten
sonra ameliyata alindi.

Ameliyat edilmedikleri takdirde HSKS’li olgularin
%251 ilk bir hafta icinde, tamamina yakini da 6-8 hafta
icinde kaybedilmektedir.

Pigott ve ark.! 1988 yilinda 104 hastay1 igeren
calismalarinda ilk agama ameliyatinda erken mortaliteyi
%29, toplam mortaliteyi %39 olarak bildirmislerdir. Bu
olgulardaki en 6nemli mortalite nedenleri arasinda ame-
liyat 6ncesi genel durum bozuklugu, koroner yetmezlik,
sepsis, hipoksi, prematiirite ve bilinemeyen ani gelisebi-
len nedenler sayilabilir.

Daha sonraki yillarda modifikasyonlar ve hasta
hazirliginda ulagilan gelismeler sayesinde erken ve geg
donem mortalite azaltilmigtir. Sano ve ark.™ pulmoner
arter dolagiminin saglanmasi icin sag ventrikiilden
pulmoner artere bir konduit yerlestirerek ilk asama

Sekil 3. {1k asama Norwood ameliyatinda sag ventrikiil-pulmo-
ner arter konduitinin yerlestirilmesi (Sano modifikasyonu).
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ameliyatin1 modifiye etmislerdir. Bu modifikasyonun
amaci daha yiiksek diyastolik kan basinci saglamak ve
koroner arter perfiizyonunu artirmaktir.*%9 Sano ve
ark.™ bu modifikasyonla ilk agsama ameliyatlarindan
sonraki mortalitenin azaltilabildigini ve ac¢iklanamayan
ani Oliimlerin onlenebildigini savunmusglardir. Bizim
olgumuzda da bu modifikasyon kullanildi, KPB sonrasi
ve erken ameliyat sonrast donemde 40 mmHg’lik bir
diyastolik basin¢g saglandi. Hipoplazik olan aortadan
koroner perfiizyonun saglandig: diistiniildiigiinde, pul-
moner arter kanlandirilmasi i¢in Sano modifikasyonlu
Norwood stage 1 ameliyatinin uygulanmasi koroner
perfiizyonun daha az etkilenmesini saglamaktadir.

Tabbutt ve ark.'” ilk agama ameliyati uygulanan
149 infantin 95’inde modifiye Blalock-Taussig san-
tin1, 54°linde ise Sano modifikasyonunu kullanmig
ve sonuglar1 birbirleriyle karsilagtirmiglardir. Her iki
grupta da erken (%14-17) ve ge¢ (%32-30) mortalite
benzer bulunmustur, ancak onceki yillara gore azal-
mugtir. Tabbutt ve ark.'” bu c¢alismada santa bagh
istenmeyen olaylarin Sano modifikasyonunda daha
fazla gelistigini bildirmislerdir. Nigro ve ark.”’ ise
Sano modifikasyonu sonrast konduit tikanikligina
bagli ani oliimlerin izlenebildigini bu nedenlede ikinci
asama ameliyatinin fazla geciktirilmemesi gerektigini
savunmaktadirlar.

Sonu¢ olarak, HSKS olgularinda uygulanan ilk
asama Norwood ameliyatinin mortalitesi halen yiik-
sektir. Sano modifikasyonu mortaliteyi azaltmak icin
gelistirilmis bir yontemdir. Ancak mortalitenin azal-
masindan s6z edebilmek icin daha genis ve ¢ok sayida
infant1 iceren karsilagtirmali caligmalarin yapilmasi
gerekmektedir.
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