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1989-1994 yillar1 arasinda kompleks konjenital kardiyak anomalili 22 hastada Fontan sirkiilas-
yonu temin edildi. Hastalarm 7'sinde klasik trikiispit atrezisi,15'inde degisik kompleks konjenitale
kardiyak anomaliler mevcutlu. Hastalarin 4'iinde yetersiz pulmoner kan akimi nedeniyle Fontan
sirkiilasyonu dncesi modifiye Blalock Taussig sant yapilmusti.

Atrio-pulmoner anastomoz 12 hastada, Atrio-ventrikiiler anastomoz 2 hastada ve total kava
pulmoner anastomoz 8 hastada uygulandi. Sag atrio-ventrikiller kapak 4 hastada patch ile 2 hasta-
da primer olarak kapatildi. Fontan sirkiilasyonu kriterlerini zorlayan 5 hastaya fenestrasyon
yapildi.

Hastalarin 9 (%40.9)'unda onemli plevral effiizyon, 1 (%4.5)'inde kapatilan atrioventrikiiler
valvde 6nemli kagak, 1 (%4.5)'inde de sag atrium pulmoner arter arasinda basing farki olusturan
Onemsiz bir anastomoz darlig1 saplandi.

Hastanede kalis siiresi ortalama 17 giin idi. Hastane mortalitesi trikiispid atrezisinde bir hasta
ile %14.2, diger kompleks konjenital kalp anomalilerinde 3 hasta ile %20 idi. Ge¢ mortalite 4 hasta
ile %18.2 idi.

Biz biventrikiiler ve biatrial onarimi miimkiin olmayan kompleks konjenital kalp hastalik-
larmnin cerrahi tedavisinde Fontan sirkiilasyonunun temin edilmesinin dnemine inaniyoruz.
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Fontan Circulation in the Treatment of Complex Congenital Cardiac
Abnormalities

Fontan circulation was performed in 22 patients with complex congenital cardiac abnormali-
lies during the period between 1989-1994 in the Department of Cardiovascular Surgery at Baskent
University Hospital. 7 of them had tricuspid atresia, and 15 of them had different complex cardiac
abnormalities. Previous Blalock-Taussig shunt operation was performed in 4 patients because of
decreased pulmonary blood flow.

Atrio-pulmonary anastomosis was created in 12, atrio-ventricular in 2 and total cavo pul-
monary anastomosis in 8 patients. Right atrio-ventricular valve had been closed by a patch in 4,
and primarily by suturing in 2 patients. Fenestration was performed 1 in 5 patients.

Pleural effusion had occured in 9 (40%), significant atrio-ventricular valv regurgilation in 1,
and structure at the anastomotic site of the right atrial to pulmonary artery anastomosis in 1
patient.

Mean hospital stay was 17 days. The hospital mortality was 14% with one patient in tricuspid
atresia, and 20% with 3 patients in complex anomalies. Late mortality was 18% with 4 patients.

Fontan circulation has provided a satifactory solution in patients who have complex congenital
cardiac abnormalities and don't have the enhance of biatrial or biventricular repair.

Francis Fontan tarafindan uygulanan Tontan ame- kava girisine pulmoner homogreft kapak takilmasini
liyat1 superior vena kava ile sag pulmoner arter ara- ve sag atrium ile sag pulmoner arter arasinda direkt
sinda bir anastomozu (Glenn santin1), inferior vena anastomozu igerir.
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Tablo 1. Fontan Sirkiilasyonu Temin Edilen Hastalarin

Patolojileri
Kardiyak Anomaliler Hasta
Sayisi
Trikiispid atrezisi, 7
DILV (Cift girisli sol ventrikiil) 3
TGA (Multiple VSP ve PS), 3
Criss-cross kalp, 2
DORYV (Remote VSD ve PS), 1
DIRV, 1
Sol atrial Izomerizim (Polispleni sendromu), 1
Sag atrial izomerizim (aspleni sendromu), 1
Stiperiyor-inferiyor ventrikiil ve sag atrial izomerizm, 1
A-V/ V-A diskordans, common AV orifis ve ¢ift SVC, 1
1

Common atrium, common AV orifis ve DORV,

On hastamizda bu patolojilere ilave olarak gesitli malpozis-
yonlar mevcuttu.

Zamanla Fontan kriterlerine bagli kalmak sartiyla
bircok modifikasyon tariflenmistir. Teknik olarak
fontan modifikasyonun fazlaligi nedeniyle bu grup
ameliyatlar "Fontan sirkiilasyonu" bashigi altinda
toplanmaktadir.

Fizyolojik olarak Fontan sirkiilasyonundan sonra
sistemik vendz. doniis ve kardiyak debi, vena kavalar-
dan pulmoner arterlere, buradan pulmoner vaskiiler
sisteme ve pulmoner venler ile sol atriuma, sol atri-
umdan diyastolik fazda ventrikiile gelisine kadar hig-
bir obstriiksiyona ugramamasina baglidir.

Fontan sirkiilasyonu, uygulandigi ilk yillarda tri-
kiispid atrezili hastalar igin gegerli olmasina ragmen
sonradan biventrikiiler ve biatrial diizeltmenin miim-
kiin olmadigt kompleks konjenital kalp hastaligi olan
hastalarda da kolaylikla temin edilebildigi gosteril-

H]isti r (3456)

Bu makalede 1989-1994 yillar1 arasinda klinigi-
mizde kompleks konjenital kalp hastaligi nedeniyle
Fontan sirkiilasyonu uyguladigimiz 22 hastamizi tak-
dim etmekleyiz.

Hastalar ve Cerrahi Metotlar

1989-1994 yillar1 arasinda Bagkent Universitesi Tip
Fakiiltesi Goglis Kalp Damar Cerrahisi Ana Bilim
Dalinda kompleks konjenital kardiyak anomalisi olan
22 hastada Fontan sirkiilasyonu temin edildi.

Hastalarin yaslart 1.5 ila 24 yas arasinda (ortalama
7.7) olup, 9 (%41.0) hasta kiz, 13 (%59) hasla erkek idi.
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Hastalarin  7'sinde (%31.8) trikiispid atrezisi, 15'in-
de (%68.2) diger kompleks konjenital kardiyak ano-
maliler mevcuttu (Tablo 1).

Trikiispid atrezisi disinda kompleks konjenital
kardiyak anomalisi olan hastalarmmzda diger anoma-
lilerle beraber esas olarak, sag atrio-ventrikiiler kon-
neksiyon yoklugu, ¢ift girisli sag veya sol ventrikiil,
atrial izomerizm, multipl VSD ve PS, aortik orifise
uzak VSD ve PS gibi nedenlerle biatrial ve biven-
trikiiler onarimin imkansiz veya cerrahi mortalite ve
gec sonuglarinin daha kotii olacagi disiiniilerek Fon-
lan sirkiilasyonunun uygulanmast tercih edildi.

Hastalarin 4'inde (%18.2) Fontan sirkiilasyonu
oncesi yetersiz pulmoner kan akimi nedeniyle sol
modifiye Blalock Taussig sant1 yapilmusti.

Hastalarin pulmoner arter basimnci 7-8 mmHg (or-
talama 13 mmHg) olup, pulmoner vaskiiler rezistans
hesaplanabilen 10 hastada 03-3.73 KU (ortalama 1.5
KU) idi.

Hastalarmn 8'inde (%36.4) sag atrium-pulmoner ar-
ter arasinda direkt anastomoz, 4'linde (%18.2) sag atri-
um-pulmoner arter arasinda yama kullanilarak olustu-
rulan anastomoz, 2'sinde (%.91) sag atrium sag ventri-
kiil arasinda direkt anastomoz ve 8'inde (%36.4) total
kava pulmoner anastomoz (Lateral tiinel Fontan)
yapildi.

Sag atrio-ventrikiiler valv hastalarin 4'tinde (%
18.2) Dacron patch ile 2'sinde (%9.1) primer olarak ka-
patildi. Bir hastada unroof koroner siniis nedeniyle
Fontan sirkiilasyonunu takiben koroner siniis sol at-
riumda kald.

Ventrikiiler fonksiyonu, pulmoner vaskiiler rezis-
tanst ve pulmoner arter basinct dikkate almarak has-
talarin  S'inde (%22.7) viicut agwhigma gore cesitli bi-
yiikliiklerde fenestrasyon yapildi.

Sonuclar

Hastane mortalitesi 4 hasta ile % 18.2 idi. Bu hasta-
lardan birinde trikiispid atrezisi, {iglinde ise diger
kompleks konjenital kardiyak anomalisi mevcuttu.
Olen hastalarm ilkinde dekstrokardi, A-V diskordans,
common atrio-venlrikiiler orifis, subpulmonik darlik,
cit SVK mevcutlu. 16 mm'lik tubuler greft kullam-
larak total kava pulmoner konneksiyon yapildi. ikinci
hastada cift girisli sol ventrikiil ve pulmoner stenoz
mevcuttu. Trikiispid primer olarak kapatildi. Perikar-
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diyal yama kullanilarak atriopulmoner anastomoz
yapildi. Ugiincii hastada sag atrial izomerizim, com-
mon atrio-ventrikiiler orifis, ¢ift girisli solventriiil ve
pulmonerstenoz mevcutti. Perikardiyal yama ile atri-
al septasyon yapildi ve olusturulan sag atrium ile
pulmoner arter anastomoze edildi.

Bu hastalarda Fontan sirkiilasyonu sonucu sag
atrial hipertansiyon (ortalama 17mmHg), hepatome-
gali, belirgin asit ve azalmis akciger komplianst goz-
lendi. Massif kolloid ve kristalloid infiizyonuna ve
yogun Inotropik destege ragmen sistemik hipo-
tansiyon, metabolik asidoz ve oligiiri gelisti. 2 hasta
operasyon giinii 2 hasta post-op. 1. giinii kaybedildi.

Geg¢ mortalite 4 hasta ile %18.2 idi. Hastalarmn
hepsinde trikiispid atrezisi disinda kompleks konjeni-
tal kardiyak anomalisi mevcuttu. Trikiispit atrezile-
rinde ge¢ mortalite yoktu.

Geg¢ donemde kaybettigimiz, ilk hastamizda Criss-
cross kalp, venlrikiilo-arterial diskordans, pulmoner
stenoz ve trikiispid kapak straddlingi mevcuttu.
Trikiispid kapak yama ile kapatilarak direkt atrio-
pulmoner by-pass yapildi. 6 ay sonra gelisen 6nemli
trikiispid kabagi nedeniyle yeniden ameliyata alindi.
Torakotomi ile sag atrio-ventrikiiler kapaktaki yama-
dan olan kagak onarildi. Ikinci hastamizda d-TGA,
Rastelli ameliyatina uygun olmayan VSD ve PS mev-
cuttu. 18 mm'lik tubuler greft kullanilarak total kava
pulmoner konneksiyon yapildi. Post-op uzun siiren
plevral effiizyon nedeniyle paryetal plevrektomi ya-
pildi. Bu her iki hastada tim miidahalelere ragmen
geligen protein kaybeden enteropati nedeniyle sirasi
ile 7 ve- 14%incii aylarda kaybedildi. Ugiincii hasta-
mizda sol atrial izomerizim, ¢ift siiperior vena kava,
¢ift ¢ikimli sag ventrikiil, VSD ve PS mevcuttu. 18
mm lik tiibiiler greft kullanilarak tolal kava pul-
moner konneksiyon yapildi. Post-op 2. ayda meyda-
na gelen plevral etfiizyonun bir baska merkezde dre-
naji sonucu gelisen ampiyem ve sepsis nedeniyle
kaybedildi. Dordiincii hastamizda ¢ift ¢ikimli sag
ventrikill, aortik orifise uzak VSD ve PS mevcuttu.
Bu hastada trikiispid valv direki kapatilarak atrio-
pulmoner direkt anastomoz ve vena kava siiperior
sag pulmoner arter anaslomozu yapildi. Yapilan te-
daviye cevap alinamadi. Exitusu takiben yapilan
otopside SVC-sag pulmoner arter anastomozu trom-
bus ile kapanmusti.

Hastalarm 9'unda (%40.9) 6nemli plevral effiizyon
(bes giinden fazla tiip drenaji gerektiren effiizyon)
mevceuttu.
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Ameliyat sonras1 hastanede kalig siiresi 8-28 giin
(ortalama 17 giin) idi. Sag atrio ventrikiiler valvi ya-
ma veya primer olarak kapatilan alti hastadan hicbi-
rinde iletim bozuklugu goézlenmedi. Hastalarimizin
hepsi ameliyat sonrasi siniis ritmi ile hastaneden ¢ika-
rildi.

Hastalarimizin takip suresi 4 ay ile 6 yil (ortalama
3.1 yil) yil idi. Yasayan 14 hastamiz NYHA klasifikas-
yonuna gore class I veya class 11 idi.

Ameliyat sonrasi donemde 5 hastada kardiyak
kateterizasyon yapildi. Bir hastada yama ile kapatilan
sag atrio-ventrikiiler kapakta kacak tespit edildi. To-
tal kava pulmoner konneksiyon ve fenestrasyon ya-
pilan bir hastada da sag atriuma yerlestirilen greft ile
pulmoner arter arasindaki anastomozda darlik oldu-
gu fenestrasyonun agik oldugu tespit edildi. Balon
anjiyoplasti ile darhk diizeltildi. Islem sonras1 basing
gradienti yoktu, Fontan sirkiilasyonuna ilave olarak 5
mm'lik fenestrasyon yapilan bir hastamizda da ameli-
yat sonrasi besinci ayda fenestrasyonun spontan ka-
pandig1 Fontan sirkiilasyonunun normal olarak de-
vam etligi gozlendi. Kardiyak kateterizasyon yapilan
diger iki hastada Fontan sirkiilasyonunda bir sorun
olmadig: goriildi.

Tartisma

Fonlan ve Baudet!? tarafindan trikiispid atrezisi-
nin atrio-pulmoner anastomoz ile ilk bagarili klinik
uygulamasinin tatilinden sonra kompleks konjenital
kalp hastaliklarinin degisik formlarinda da Fontan
sirkiilasyonu yaygm olarak kullanildi.***®

Trikiispid atrezisi diginda biatriyal ve biventrikii-
ler onarmm miimkiin olmayan veya mortalite ve geg
sonuglarinin daha koétii olacagr diigiiniilen ve hu ne-
denle Fontan sirkiilasyonu uygulanan kompleks kon-
jenital kalp hastalarinda mortalite ve morbidile daha
yiiksektir. Birgok caligmada bu hastalarda mortalite
%12.5 ile %43 arasmda rapor edilmistir.®>'? Klini-
gimizde Fontan sirkiilasyonu temin ettigimiz trikiis-
pid atrezili hastalarda erken mortalite %14.2 (7/1),
diger kompleks konjenital kalp hastalarinda %20
(15/3) olarak bulundu.

Kompleks konjenital kalp hastaliklarinda Fontan
sirkiilasyonunun yaygin olarak kullanimina paralel
Fontan kriterleri de genisletildi.®” Ancak klasik Fon-
tan kriterlerinin ¢ok zorlanmasi yiiksek mortalite ve
morbiditeye neden olur. Bu durumda atriumlar ara-
sinda sag sol sant olusturulur. Sistemik vendz basing
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azaltilarak, uygun arterial oksijen satiirasyonu ile ye-
terli kardiyak out-put temin edilir.""'>"® Klinigimiz-
de Fontan kriterlerini zorlayan 5 (%22,7) hastaya bu
amagla viicut agihigma gore gesitli biyiikliikte fenes-
trasyon uygulandi.

Fontan sirkiilasyonu temin edilen hastalarda valv
veya valvli kondiiit kullamlmas: gerekli degildir.*'*'?
Shemin ve ark. sag atrium ile pulmoner arter ara-
sma yerlestirilen kondiiit igindeki kan akinima sag al-
rium basmanin etkili oldugunu fakat valvin bu akima
etkisinin olmadigim  gosterdiler."” Biz Fontan sirkii-
lasyonunu temin ettigimiz, hastalarin higbirinde valv
veya varvli kondiiit kullanma geregini duymadik.

Fontan sirkiilasyonu temin edilen hastalarda pri-
mer veya yama ile kapatilan sag atrio venlrikiiler ka-
paktaki kacak ciddi bir komplikasyondur.*'® Bu De
Leon ve ark. tarafindan %11 ile %67 oraninda rapor
edildi."” Sag atrio ventrikiller valvi primer veya ya-
ma ile kapadigimiz 6 hastadan sadece birinde (%16.6)
yamadan kagak tespit edilerek gerekli miidahale ya-
pild.

Fontan sirkiilasyonu temin edilen hastalarda
onemli plevral effiizyon, infeksiyon ve aritmi sik gorii-
len diger komplikasyonlardir. Fontan sirkiilasyonu
sonucu siklikla goriillen sivi retansiyonu, sag atrial ba-
sincin artmast sonucu plazma atrial natriliretik faktor
ve vazopressin seviyesinin yiikselmesi ile agiklanmak-
tadir''Y Stein ve ark. bu oram %184 ile %47 arasmn-
da rapor ettiler."> Klinigimizde Fontan sirkiilasyonu
uyguladigmiz 9 (%40.9) hastada oOnemli plevral
efflizyon goriildi. Bu hastalarin %44.4 (7/4) tinde
total kava pulmoner konneksiyon, %55.6 (9/5) sinda
atrio-pulmoner anastomoz yapildi. Higbir hastada
aritmi gozlenmedi. Bir (%4.5) hastada post-operatif,
klinigimiz disinda yapilan torasentez sonucu am-
piyem ve sepsise neden olan enfeksiyon tespit edildi.

Sonug olarak trikiispid atrezisi diginda biatrial ve
biventrikiiler onarmmi miimkiin olmayan kompleks
konjenital kalp hastaliklarinda her bir hastanin anato-
misi dikkatli bir sekilde ¢alismalidir. Ve bu hastalarda
her bir anatomik degiskene gore Fontan kriterlerinin
uygunlugu arastirilarak orto terminal bir miidahale
olan Fontan sirkiilasyonu basarili sonuglarla uygula-
nabilir.
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