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Olgu Sunumu / Case Report

Hipoplastik sol kalp sendromu tanisi ile hibrid palyasyon sonrasi
genisletilmis evre Il Norwood ameliyati yapilan olgu:
Ulkemizdeki ilk deneyim

Hybrid palliation and subsequently comprehensive stage Il repair for
hypoplastic left heart syndrome:. the first experience from our country
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Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) sik goriilen
fizyolojik tek ventrikil patolojilerinden biridir. Ilk asama
palyatif Norwood ameliyatinda, modifiye Blalock-Taussig
sant veya sag ventrikiill-pulmoner arter arasi konduit (Sano
sant) kullanilir. Son zamanlarda, HSKS hastalarinda
cerrahi Norwood evre 1 palyasyona alternatif olarak, iki
tarafli pulmoner arterlerin bantlanmasi ve duktus stentleme
kombinasyonu olan “hibrid yaklagim” gelistirilmistir. Bu
islem ozellikle yuksek riskli olgularda, dusik dogum
agirliginda, prematiire veya stabil olmayan yenidoganlarda
kullanilmaktadir. Bu yazida, hibrid palyasyon sonrasi
taburcu edilen ve sonrasinda genisletilmis ikinci asama
tamiri bagariyla uygulanan ilk HSKS hastamiz sunuldu.
Anahtar sozciikler: Hipoplastik sol kalp sendromuna hibrid
yaklasim; hipoplastik sol kalp sendromu; yenidogan.

Hipoplastik sol kalp sendromu (HSKS) sik goriilen
tek ventrikil patolojilerinden biridir. Sol ventrikiil, mit-
ral kapak, aort kapak ve c¢ikan aortun degisik derecede
hipoplazik veya atrezik oldugu olumcul bir dogustan
kalp hastaligidir." Bu hastalara cerrahi girisimde bulu-
nulmus olsa bile bes yillik yasam beklentisi %65 civa-
rinda bildirilmistir.”

Hipoplastik sol kalp sendromunun ilk asama cerra-
hi tedavisinde modifiye Blalock-Taussig (mBT) santin
veya sag ventrikul-pulmoner arter arasina yerlestirilmis
konduitin (Sano sant1) kullanildigi, beraberinde arkus
aort rekonstruksiyonu, patent duktus arteriyozus (PDA)
ligasyonu ve pulmoner arterin sistemik ¢ikis yolu hali-
ne getirilmesi islemlerinin birlesimini iceren Norwood

ABSTRACT

Hypoplastic left heart syndrome (HLHS) is a common
physiological single ventricle pathology. In the first stage
palliative Norwood operation, modified Blalock-Taussig
shunt or right ventricle to pulmonary artery conduit (Sano
shunt) are used. Recently, a “hybrid procedure”, combination
of bilateral pulmonary artery banding and ductal stenting,
was developed as an alternative to the surgical stage 1
Norwood palliation in HLHS patients. This procedure is
particularly reserved for high risk cases, low birth weight,
premature or unstable neonates. In this article, we report
our first HLHS patient who was discharged following
hybrid palliation and subsequently underwent a successful
comprehensive stage II repair.

Keywords: Hybrid approach to hypoplastic left heart syndrome;
hypoplastic left heart syndrome; neonates.

evre 1 palyasyon yontemleri uygulanmaktadir.” Son yil-
larda bazi1 merkezlerde Hibrid palyasyon yontemi tercih
edilmeye baslanmistir. Bu tedavi seceneklerinin disinda
ilk tedavi olarak kalp nakli yapan veya hastalara herhangi
bir tedavi uygulamayan merkezler de bulunmaktadir.””!

Hibrid palyasyon, iki tarafli pulmoner arterlerin
bandlanmasi ile birlikte e zamanli ya da islemden bir
sure sonra uygulanan duktus arteriozusa (DA) stent
implantasyonu veya prostaglandin E1 (PGEl) infuz-
yonu ile DA’nin acik kalmasinin saglanmasi iglemle-
rinin birlesimi olarak tanimlanmaktadir.*! Interatriyal
baglant1 ihtiyacina gore atriyal septostomi veya septu-
ma stent yerlestirilmesi de eklenebilir. Islemin kardi-
yopulmoner baypas gerektirmemesi, u¢ organ hasari
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geligmis olgularda bile uygulanabilmesi en onemli avan-
tajlar1 iken deneyim gerektirmesi, az sayida merkezde
yapilabilmesi ve retrograd koarktasyon gelisme riski-
nin diger palyasyonlara gore yuksek olusu en onemli
dezavantajlaridir.® Ayrica, “hizlandirilmig evre 1 pal-
yasyon” adi altinda, genel durumu bozuk hastalara iki
tarafli pulmoner banding uygulamasi sonrasi 7-10 giin
icerisinde Norwood evre 1 palyasyonun yapilmasi isle-
mi de tanimlanmistir.*!

Bu yazida hibrid palyasyon uygulandiktan sonra
taburcu edilmis ve sonrasinda basarili bir gekilde
genigletilmis ikinci asama (Iki tarafli ve iki yonlu
kavopulmoner anastomoz + Damus Key Stensel tarzi
arkus rekonstritksiyonu) tamamlanmig bir HSKS olgu-
su sunuldu. Bu hasta bildigimiz kadariyla Hibrid
Norwood islemi uygulanan ve islem sonrasi bir yildir
takip edilen ve halen sorunsuz yasayan Turkiye’deki
ilk olgudur.

OLGU SUNUMU

Aralarinda akraba evliligi olmayan anne ve baba-
nin birinci ¢ocugu olarak normal spontan dogumla
3020 gram dogan hastaya bir baska merkezde dogum-
dan yedi giin sonra emmeme nedeniyle dogustan kalp
hastalig1 tanis1 konulmasi uizerine aile sekizinci guinde
klinigimize bagvurdu. Fizik muayenesinde santral siya-
noz (PGEI altinda %81 saturasyon) ve tum odaklarda
2/6 holosistolik ufurum vardi. Arteriyel kan basinci
70/35 mmHg, nabiz 136/dk ve solunum sayisi 40/dk idi.
Diger sistem muayeneleri, hemogram, biyokimya sonug-
lar1 ve laktat degerleri normaldi. Ekokardiyografisi
HSKS’nin aortik atrezi ve mitral atrezi alt grubu ile
uyumluydu. Pulmoner venlerin genis koroner siniise
dokuldugi, trikuspid kapak yapisindaki sistemik kapak-
ta Oonemli yetersizlik, antegrad akimi olmayan ve 2
mm Olciilen aortik anulus, arkus aortta retrograd akim,
genis DA ile sag sol sant, interatriyal septumda koroner
sintis tipi atriyal septal defekt (ASD), ilave sekundum
ASD ve genis ventrikiiler septal defekt (VSD) saptandi.
Ameliyat Ooncesi art-yukil azaltmak ve kardiyak fonksi-
yonlar1 artirmak i¢in 0.5 mikrogram/kg/dk dozundan
milrinone infuzyonu baglandi. Ozellikle sistemik atri-
yoventrikiiler kapakta onemli kacak olmasi ve protoko-
lumiiz dahilinde Norwood evre 1 palyasyonlarin dogum
sonrasi ilk haftada yapilmasi nedeniyle bu hasta icin
hibrid palyasyon karar1 verildi.

iki tarafli pulmoner arter bantlama islemi

Genel anestezi altinda median sternotomi yapil-
di. Bu olgu i¢in 3000 gr ustt 3.5 mm, 3000 gr alt1
3 mm politetrafloroetilen (PTFE) greft kullanim pren-
sibi uygulanarak pulmoner bantlar yerlestirildi. Uc
milimetre genigligindeki bantlar yerlestirildikleri nok-

talardan daha distale kaymamalar1 icin 6-0 emilmeyen
polipropilen dikis ile ana pulmoner arter adventisya
tabakasina tespit edildi. Daha sonra yapilacak duktal
stent yerlestirilmesine kolaylik saglamasi igin sol pul-
moner arterin proksimaline adventisyal bir vaskiler clip
ile igsaret kondu. Mediasten serum fizyolojik ile yika-
narak perikard tamamen kapatild1 ve igerisine Blake®
dren (Blake drains, Ethicon, Inc., Somerville, NJ, USA)
konarak fibrin olusumuna neden olabilecek sivinin
tamami disar1 alinmaya calisildi.

Duktal arter stenti yerlestirme islemi

Genel anestezi altinda entiibe halde sag femoral vene
6F kilif, sol femoral artere 4F kilif yerlestirildi. Dort F
sag Judkins (JR4) kateteri (Cordis Corporation, Miami,
FL, USA) ile vena kava inferior (VKI), sag atriyum, sag
ventrikill ve pulmoner artere girildi. Pulmoner artere
yapilan enjeksiyonlarla sag ve sol pulmoner artere
konulan bantlar ve DA degerlendirildi. Duktus arteri-
yozus en dar yerinde 5.6 mm, en genis yerinde 6.7 mm
ve 12.5 mm uzunlugunda dlgilerek 15 mm x 7 mm
stent kullanilmasina karar verildi. Bes F JR4 kateteri
ve 0.018 hidrofilik kilavuz tel araciligiyla ayn1 yol kul-
lanilarak DA icerisinden inen aorta girildi. Bes F JR4
icerisinden 0.018 nitinol kilavuz tel inen aortta kalacak
sekilde JR4 kateteri digariya alindi. Nitinol tel Uizerin-
den stent duktal bolgeye kadar getirilerek planlanan
yerde 14 atmosfer basinca kadar sisirilerek acildi. Daha
sonra 7F JR4 kilavuz kateter ile kontrol enjeksiyonla-
r1 yapildi. Doksan derece lateral ve 35° sag on oblik
pozisyonlarda yapilan kontrast madde enjeksiyonunda
stentin uygun pozisyonda oldugu, aort ve pulmoner arter

Sekil 1. Anjiyografide lateral 90 derece pozisyonda yapilan
kontrast madde enjeksiyonda duktus arteriozusa yerlestirilmis

stent. PA: Pulmoner arter; Ok isareti: Duktal stenti gostermektedir.
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tarafin1 kavradigi, akiminin iyi oldugu gorulerek islem
sonlandirildi (Sekil 1).

Hasta milrinone 0.5 mikrogram/kg/dk ve adrenalin
0.05 mikrogram/kg/dk infuzyonlar1 altinda yogun baki-
ma alindi. Heparin infuzyonu 15 IU/kg/saat dozunda
baglanarak aktive pihtilasma zamani (APZ) 150-180 sn
araliginda tutuldu. Heparin infuzyonundan dort saat
sonra 5 mg/kg dozundan aspirin verildi. Yirmi dort
saat sonra tekrarlanan ikinci aspirin dozundan sonra
heparin infuzyonu kesildi. Hasta islemden 12 saat
sonra ekstilbe edildi. Yapilan seri ekokardiyografik
incelemelerde sag pulmoner arter iizerindeki bant bol-
gesinde 40-45 mmHg, sol pulmoner arter uizerindeki
bant bolgesinde 35-40 mmHg gradiyent alindi. Islem
sonrasi entiibe iken NIRS (near infrared spektroskopy)
bazal degerinde %20°den fazla degisiklik yapmayacak
sekilde hemodinami saglandi. Kan gazi, laktat sonuclar1
ve satiirasyon %70-75 arasinda tutulacak sekilde uygun
mekanik ventilator destegi saglandi. Ekstubasyon sonra-
s1 satiirasyon %75-85 araliginda saptandi. Iki giin yogun
bakimda ve Ui¢ guin serviste izlenen hasta taburcu edildi.

Aylik olarak ekokardiyografik kontrolleri yapilan
hastanin saturasyon, kilo alimi ve beslenmesi ilk ayda
haftalik, ardindan aylik takip edildi. Altinci ayda kalp
kateterizasyonu ve anjiyografisi tekrarlandi. Sistemik
kapak kacaginin kayboldugu ve kavopulmoner sant icin
uygun oldugu gorildu. Anjiyografiden bir hafta sonra
Norwood tipi arkus rekonstritksiyonu, iki tarafli iki
yonli kavopulmoner sant (Glenn santi), bandin ¢ikaril-
mas1 ve pulmoner arter rekonstritksiyonu yapildi.

ikinci ameliyat islemi

Trunkus brakiyosefalikus ve sag atriyum kaniilas-
yonunu takiben PDA sonrasi stent vaskiler klemp ile
kapatilarak ekstrakorporal dolagima (ECC) bagland1 ve
hasta 18 °C’ye sogutuldu. Sag ve sol pulmoner arterlerin
bantlari ¢ikarildi. Ana pulmoner arter bifurkasyon dnce-
sinde ve PDA kesilerek uclar1 baglandi. Pulmoner arter
bifurkasyon bolgesinde anevrizmatik bir pulmoner arter
dokusunun pulmoner arter rekonstritkksiyonunda kulla-
nilmasina karar verildi. Sol pulmoner arter tarafindaki
anevrizmatik kisim acildi ve bir kapak gibi sag pulmo-
ner artere dogru uzatildi. Boylelikle sag pulmoner arter
ostiyumundan sol pulmoner arter ostiyumuna kadar bir
aciklik elde edildi. Kaldirilan anevrizmatik pulmoner
arter dokusu kucultulerek pulmoner arter rekonstritksi-
yonunda kullanilmak uizere hazirlandi. Ameliyat Oncesi
ekokardiyografi ve anjiyografide saptanamayan sol per-
sistan superior vena kava (SVK) goruldu. Sol persis-
tan SVK kantilasyonu yapilmadan, sag SVK yolu ile
serebral vendz akim korunarak, sol kavopulmoner sant
yapildi. Sol Glenn anastomozunu takiben kapak seklin-
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de hazirlanmis olan dogal pulmoner arter dokusu kulla-
nilarak sol pulmoner arter-sag pulmoner arter arasinda
pulmoner arter rekonstruksiyonu yapildi. Ardindan inen
aorta birinci interkostal hizasinda side-klemp ile sol
subklaviyan ve sol karotis arter de Yasargil anevrizma
klipleri ile kapatildi. Trunkus brakiyosefalikus ile arkus
aortu 90 derece acili damar klempi ile kapatilarak kal-
bin perfuzyonu devam ederken selektif antegrad sereb-
ral perfuzyona 40 mL/kg/dk akim ile baslandi.

Serebral ve somatik NIRS degerleri takip edildi.
Stent aorttan etrafindaki doku ile birlikte rezeke edildi
ve aort proksimal ve distale dogru acildi. Inen aorttaki
koarktasyon ¢ikintis1 goriiliince aort transekte edilerek
cikint1 eksize edildi ve arka aort duvarlar1 5.0 prolen ile
birlestirildi. Inen aortun on yuzu de distale dogru 5 mm
kadar acildi. Bovine perikardiyal yama 3 cm eninde
hazirlanarak 5.0 prolen dikis ile inen aorttan proksimale
dogru dikilmeye baslandi. Arkus aort gecilince trun-
kus brakiyosefalikustaki klemp damarin proksimaline
alinarak arkustaki agiklik ¢ikan aorta dogru ilerletildi.
Cikan aort igerisine konan direkt kardiyopleji kanulu ile
30 mL/kg antegrad soguk kan kardiyoplejisi verilerek
arrest saglandi. Cikan aortun pulmoner arter tarafin-
daki yuzi ile pulmoner arter gudugit 5 mm boyunca
6.0 prolen dikis kullanilarak birlestirildi. Bunun son-
rasinda arkus aortta kalan perikard yama proksimale
dogru dikilmeye devam edilerek pulmoner arter ve
aortun Uzeri kapatildi. Takiben, daha once yapilmig
olan sol kavopulmoner sant yolu ile serebral venoz
drenaj saglanirken, sag SVK kaniile edilmeden sag
pulmoner arter side-klemp ile kontrol edilerek uzeri
acild1 ve buraya sag SVK 6.0 polidioksanon (PDS) dikis
ile anastomoze edildi. Kanama kontrollerini takiben
ECC’den 0.5 mikrogram/kg/dk milrinone desteginde
cikildi. Mediasten serum fizyolojik ile yikanarak peri-
kard tamamen kapatildi ve igerisine Blake dren konarak
fibrin olugsumuna neden olabilecek tim siv1 digar1 alin-
maya caligild1.

Ameliyat sonrasi altinci saatinde ekstube edilen
hasta bir giin yogun bakim ve bir hafta serviste izlendik-
ten sonra taburcu edildi. Bir yillik poliklinik izleminde
de sorunsuz takip edilmektedir.

TARTISMA

Hipoplastik sol kalp sendromu ve varyantlari sol
kalp yapilarinin degisik derecede hipoplazisi ve siste-
mik cikig yolunda ciddi titkanma sonucunda serebral,
sistemik ve koroner dolagimin duktusa bagli oldugu bir
hastalik kompleksidir. Bu olgulara yenidogan donemin-
de yapilan evre 1 tedavinin amaci sistemik ¢ikig yolunu
acmak, yeterli bir intraatriyal baglanti olusturmak ve
efektif bir pulmoner kan akimi saglamaktir.!"4!
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“Single Ventricle Reconstruction” (SVR) c¢alismasi
HSKS olgularinda evre 1 palyasyon olarak kullani-
lan mBT sant ve Sano modifikasyonunu karsilastiran
prospektif randomize tek c¢alismadir.” Bu calismada
2005 ve 2008 yillar arasinda 15 farkli merkezde bu iki
sant tipinin uygulandigi 555 olgu degerlendirilmistir.
Buna gore bir yillik sagkalim mBT sant grubunda %64
ve Sano modifikasyonunda %74 olarak bildirilmistir.
Ayrica dlum disinda ciddi morbidite durumlart mBT
sant grubunda %46 ve Sano sant grubunda %37 olarak
bulunmustur.

Ulkemizde genis seriler seklinde yasatilmig HSKS
hasta grubu olmamakla birlikte mBT gant veya Sano
modifikasyonu gibi farkli tekniklerle evre 1 palyasyon
yapilarak yasatilmig olgular bildirilmigtir.®

Hibrid islem son yillarda bazi merkezlerde HSKS
olgularinda evre 1 palyasyon tedavilerine alternatif
olarak kullanilmaktadir. Bu yontemin potansiyel ancak
ispatlanmamig avantajlari; kardiyopulmoner baypas,
kardiyoplejik kardiyak arrest veya derin hipotermik sir-
kulatuar arrest gerektirmemesi ve bdylece bu iglemlerin
doguracagi enflamatuvar yanittan yagamin bu donemin-
de kaginilmasidir. Baslica dezavantajlari ise; tedavi edil-
memis hipoplastik ark, retrograd koarktasyona yol acan
kotu stent yerlesimi, interatriyal baglantida restriksiyon
riski, pulmoner arter ve dallarinda mekanik distorsiyon
riski ve evre 2 palyasyonda daha buyuk cerrahi muda-
hale gerektirmesidir.*!

Bizim olgumuzda genisletilmis evre 2 palyasyon
oncesi yapilan ekokardiyografik ve anjiyografik ince-
lemede interatriyal baglantida herhangi bir restriksiyon
gozlenmedi. Pulmoner arter ve dallarinda mekanik dis-
torsiyon saptanmadi. Ancak DA stentinin aortik ucunda
retrograd koarktasyon goruintuisut goruldii.

Literaturde hibrid yaklasiminin nerede ve hangi
risk grubundaki HSKS olgularinda kullanilmasi
gerektigine dair gorugler bildirilmistir.®! Bacha ve
ark.P! yuksek riskli olgularda oncelikle hibrid yakla-
stmin kullanilmasini dnermislerdir. Yazarlar yuksek
riskli durumlar1 ise aortik atrezi varligi, ciddi kalp
dig1 anomali birlikteligi, bebegin agirliginin <2.5 kg
veya preterm dogum olmasi, intakt veya restriktif
interatriyal baglanti, end organ hasar1 veya intrakra-
niyal kanama varlig1 ve kotu ventrikiil fonksiyonlar1
bulunmas: durumlarindan herhangi birinin mevcudi-
yeti olarak tanimlamiglardir.

Bizim olgumuzda -aortik atrezi varligi ve bes giin-
lukten buyuk HSKS tanili yenidoganlarda cerrahi evre 1
palyasyon tercih etmeme egilimimizden dolayi- hibrid
yaklagim uygulandi. Islem sonrast mediastenin yikan-
masi, perikardin tamamen kapatilmasi, Blake® dren
kullanilmas1 ve plevralarin acilmamasi tekrar ameliyat
sirasinda kolaylik saglamaktadir. Ayrica aylik takip
buyume, gelisme ve olasi komplikasyonlarin erken tani-
sinda onemlidir.

Sonug olarak, hibrid evre 1 palyasyon stratejisi
yuksek riskli yenidoganlar i¢in gecerli bir tedavi sece-
negidir. Aym1 zamanda HSKS tanili yenidoganlar icin
yapilacak cerrahi tedavi seceneklerini artirmaktadir.
Cerrahi evre 1 palyasyon ile kiyaslandiginda ¢ok daha
kisa ve stabil bir ameliyat sonrasi1 donem saglamaktadir.

Cikar cakismasi beyan

Yazarlar bu yazinin hazirlanmasi ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir cikar cakismasi olmadigini
beyan etmiglerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin aragtirma ve yazarlik siirecinde
herhangi bir finansal destek almadiklarini beyan etmis-
lerdir.
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