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Ozet

L.U. Istanbul Tip Fakiiltesi’nde 1996-1998 yillar1 arasinda ven-
trikiiler septel defekt (VSD) + pulmoner atrezi + major aortor
pulmoner kollateral (MAPCA) tanist1 alan 7 hasta
tinifokalizasyon planlanarak operasyona alindi. Bir hastaya sag
torakotomi ile sag {iinifokalizasyon, 2 hastaya sol
torakotomi ile sol iinifokalizasyon, 2 hastaya median
sternotomi ile bilateral tinifokalizasyon uygulanirken 2 hasta
peroperatuar tetkikler sonrasinda inoperabl olarak kabul edildi.
Bir hastamiz digindaki biitiin hastalarimiz pulmoner akim
yetersizligine bagli semptomlarla klinige basvurmustu. Bes
hastamizda hipoplazik, konfluent pulmoner arterler tespit
edilirken 2 hastamizda nativ pulmoner arterler tespit
edilmedi. Yirmibir MAPCA’nin sadece 1’inde MAPCA ile
nativ pulmoner arter arasinda iuski mevcuttu. Yedi hastanin
4’tinde sag arkus goriiliirken, 3’tinde arkus soldaydi.
Olgularimizda 2-6 arasinda MAPCA saptadik. Hasta basina
1.7 tinifokalizasyon uygulanirken mortalitemiz olmadi. Bir
hastamiza greft interpozisyonu ile tinifokalizasyon yaparken
digerlerinde direkt anastomoz ile iinifokalizasyon uyguladik.
Pulmoner atrezili VSD siiphelenilen tiim hastalara detayl
dessandan torasik aort incelemesi yapilmalidir. MAPCA var-
li§1 ameliyat Oncesi arastirlmalidir, varlifinda hasta
tinifokalizasyon  diisiiniilerek  cerrahiye  verilmelidir.
Unifokalizasyonda uygulanabilecek cesitli  yontemler
olmasina karsin, bunlarin patensleri hakkinda ve
tinifokalizasyon sonrasi total korreksiyon ile ilgili yaymlar
sinirhidir. Ciddi arborizasyon defektleri olan hastalarda
multipl girisimlerin uygun olacag diisiincesindeyiz.

Anahtar kelimeler: Ventrikiiler septel defekt, pulmoner atrezi,
aorta pulmoner kollateral, unifokalizasyon

Summary

Pulmonary atresia with ventricular septal defect (VSD) hawing
major aortopulmonary collateral arteries is a rare congenital
cardiac disease. These cases differ from type IV Truncus
arteriosus for having central pulmonary arteries and from
pseudotruncus for having MAPCA’s and they are classified as
“VSD+PA+MAPCA”’ in new surgical concept.

Seven “VSD+PA+MAPCA’ cases were admitted to the
department of Thoracic and Cardiovascular Surgery, Istanbul
Medical Faculty, University of Istanbul. Six cases had
hypoplastic confluent pulmonary arteries and 2 cases had no
native pulmonary artery. Out of 21 MAPCA'’s, only 1 MAPCA
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had a communication with the native pulmonary artery. Five
cases had right arcus aorta. Patients had average 3 MAPCA’s,
ranging between 2, 6. Two cases had right unifocalization
through right thoracotomy, 2 cases had left unifokalization
through left thoracotomy, 2 cases had bilateral unifokalization
through median sternotomy and 2 cases were considered to be
inoperable. =~ MAPCA’s  were unifocalized  using
polytetrafluoroethylene graft in 1 case and in 7cases,
MAPCA’s were unifocalized with direct anastomosis. There
was no
mortality.

Although unifocalization for VSD+PA+MAPCA cases are
limited today, we think that staged surgical repairs are suitable
for these cases.

Keywords: Ventricular septal defect, pulmonary atreia, aort
pulmonary collaterals, unifocalization

Giris

Pulmoner atrezi (PA) ile birlikte baz1 akciger segmentlerinin
major aorto-pulmoner kollaterallerle (MAPCA) kanlandirildigi
ventrikiiler septal defektli (VSD) vakalar nadir rastlanan
konjenital kalp anomalilerinin bir grubunu teskil eder. Bu
olgular santral pulmoner arterlerin bulunmasiyla tip IV
trunkustan, MAPCA’larin  bulunmasi nedeniyle de
psodotrunkustan ayrilirlar ve yeni cerrahi konseptlerde
“VSD+PA+MAPCA”’ olarak simiflandirilirlar [1].

VSD + PA bugiin de tartigma konusu olan karmagsik bir
konjenital kalp anomalisidir. Normal pulmoner vaskiiler
yapinin goriildiigii en basit seklinde, tedavi nispeten karmagik
degildir ve bu defekt Fallot tetralojisi'nin (TOF) ileri bir formu
seklinde diistiniilebilir. Bununla birlikte, multipl aortopul-
m 0 n e r
kollateral damarlarin bulundugu durumda, cerrahi tedavi
endikasyonlari, operasyon zamanlamasi ve optimal onarim
teknikleri tizerinde tartigmalar siirmektedir [2,3]. Bu farklilik-
larin nedeni, bu defektlerin ortaya koydugu morfolojik
cesitlilik ve beraberinde gelen fizyopatolojik formlar
cevresinde odaklanmaktadir. Nispeten az sayida hasta ve fazla
sayida alt gruplarin bulunmasi, farkli tedavi stratejileri arasin-
da anlaml kargilagtirmalar yapmayi zorlastirmaktadir.

USD + PA konjenital kardiyak malformasyonlar grubu icinde
diger baz1 anomalilerle yakin iligkilidir. Kalp anatomisi acisin-
dan bakildiginda bu patoloji; TOF ile yakin bir iligki halindedir
[4]. USD + PA konjenital kalp hastaligi formlarinin biiyiik
cogunlugundan ayiran nokta, akciger kan akiminin karmasik
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degiskenligidir.

Materyal ve Metod

9.7.1996 - 8.1.1998 tarihleri arasinda 1.U. Istanbul Tip
Fakiiltesi, Gogiis Kalp ve Damar Cerrahisi Anabilim Dali’nda
VSD + PA + MAPCA tanisi alan 7 hastaya unifokalizasyon
planlanarak cerrahi girisimde bulunuldu.

Hastalarin yaglart 7 ay - 22 yas arasinda degismekte olup,
ortalama yag 10 olarak tespit edildi. Hastalarin 5’i erkek, 2’si
kadin idi.

Hasta  Yas-Cins Ik Tam Uygulanmis Cerrahi Kesin Tani
1 17y-E PDA PDA ligasyonu VSD + PA + MAPCA
2 17y-E TOF+Hipoplazik PA Santral sant VSD + PA + MAPCA
3 Tay-E TOF VSD + PA + MAPCA
4 2y-E VSD VSD + PA + MAPCA
5 9.5y -B Truncus arteriosus inoperabl VSD + PA + MAPCA
6 1.5y -B TOF VSD + PA + MAPCA
7 35y-B VSD+PA VSD + PA + MAPCA

Tablo 1: Olgularin demografik 6zellikleri

PDA= patent duktus arteriosu; TOF= fallottetralojisi; VSD= vertrikiiler septal defekt;
PA= pulmoner atrezi; MAPCA= major aortor pulmoner kollateral

Daha once 2 hastaya degislik tanilarla cerrahi girisimde
bulunulmustu (Tablo 1).

5 hastada hipoplazik, konfluent pulmoner arter tespit edilirken
2 hastada intraperikardiyal pulmoner arter tespit edilemedi
(Tablo 2). Hastalarin hepsinde akcigerde arborizasyon defekti
mevcuttu. Bir hasta disindaki olgular pulmoner akim

Hasta Ana Pulmoner Arter Intraperikardiyal Pulmoner Arter MAPCA Arcus
Aort

1 Yok Var (Hipoplazik-confluent) 2 (nonkomiinikan) Sol

2 Var Var (Sol PA hipoplazik-confluent) 2 (nonkomiinikan) Sol

3 Yok Var (Hipoplazik-confluent) 2 (1’i komiinikan) Sol

4 Yok Yok 6 (nonkomiinikan) Sag

5 Yok Yok 3(nonkomiinikan) Sag

6 Yok Var (Hipoplazik-confluent) 3(nonkomiinikan) Sag

7 Yok Var (Hipoplazik-cunfluent) 3(nonkomiinikan) Sag

Tablo 2: Olgularin anatomik 6zellikleri

yetersizligine bagli bulgularla klinige bagvurdu.

Tiim hastalara rutin kardiyak incelemeler yaninda MAPCA
cikis, seyir, pulmoner arterle iligki ve sonlanimini kesin-
lestirmek igin digital substraction anjiyografi (DSA)
uygulandi (Resim 1,2). Vakalarimizda 2-6 (ortalama 3)
MAPCA saptadik. Toplam 21 MAPCA’nin sadece 1’inde
MAPCA ile nativ pulmoner arter arasinda komiinikasyon
varken, 20 MAPCA nonkomiinikan olarak akcigerleri
beslemekteydi.

Unifokalizasyon prosediirleri:

Yaklagim olarak 3 hastaya sol torakotomi, 2 hastaya sag
torakotomi, bilateral iinifokalizasyon planlanan 2 hastaya
da median sternotomi ile cerrahi girisimde bulunuldu.

patent duktus arteriosu tanis1 ile ligasyon uygulanip
hemodinamisinin bozulmasi1 iizerine ligasyonu ¢oziilen
hastaya median sternotomi ile bilateral iinifokalizasyon
uygulandi. Bu hastada MAPCA boylarinin yeterli olmamasi
nedeniyle PTFE greft ile unifokalizasyon uygulandi. Sag
modifiye Blalock-Taussig sant uygulanmasina ragmen
satiirasyonun diismesi lizerine santral sant yapildi. Buna rag-
men satiirasyonda diisme olunca daha 6nce PDA denenerek
baglanan MAPCA ligatiire edilemedi.

Daha énce TOF tanisiyla santral sant yapilmis sol pulmoner
arteri hipoplazik olan hastaya sol torakotomi yapildi. iki adet
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MAPCA, hastanin desandan aortunun iist kismindan ¢ikan ve
cap1 7 mm olam hipoplazik sol pulmoner artere patchplasty
tarzinda anastomoz edildi. Ikinci MAPCA’nin boyunun yeterli
olmas: nedeniyle proksimalden ligatiire edildi ve 1. MAP-
CA’ya ug yan anastomoze edildi. Daha sonra patchplasty ile
genigletilen sol pulmoner arter distaline 5 mm ringli PTFE
greft ile modifiye Blalock-Taussig sant uygulandi.

Pulmoner akim fazlalifina bagli semptomlarla klinigimize
bagvuran 7 aylik hastada bilateral unifokalizasyon amaciyla
median sternotomi uygulandi. Eksplorasyonda ana pulmoner
arterin olmadig1, sag ve sol pulmoner arterin birlesik ve
konfluent oldugu goriildii. Desandan aort prepare edilerek 2
adet MAPCA saptandi. Birinci MAPCA sag pulmoner arter ile
komiinikasyon gostermekte idi. Digeri ise medialden ¢ikip sag
pulmoner arter dogrultusunda ilerleyip vena cava siiperior
arkasindan dolanarak sol akciger alt lobuna gitmekte idi. Sol
alt lobu besleyen MAPCA proksimalden serbestlestirildi ve
ligatiire edildi. Sol pulmoner artere rahat ulagmasi iizerine sol
pulmoner arter proksimalinin 6n-alt yiiziine direkt anastomoze
edildi. Komiinikasyon gosteren MAPCA ligatiire edilerek
santral sant olusturuldu.

Sag arkus aortali 1 olguya sol torakotomi ile yaklasildi.
Hipoplazik sol pulmoner arterin preparasyonu sonrasi dzofa-
gus arkasindan desandan aort prepare edildi. Diafragmanin 10
cm yukarisinda desandan aortun 6n yiiziinden ¢ikan ve hemen
ikiye ayrilan MAPCA goriildii. 4 mm ¢apinda olan bu MAPCA
sol akciger iist lobunu beslemekteydi. Bunun hemen altindan
cikan 3 mm c¢apindaki MAPCA ise sol akciger alt lobunu
beslemekteydi. Her iki MAPCA distale kadar prepare edildi.
Ustteki MAPCA nativ pulmoner arter arka lateral yiiziine
direkt olarak ug-yan anastomoz edildi. Alttaki MAPCA da
nativ pulmoner arter alt yiiziine ug-yan anastomoz edildi.
Pulmoner arter bifiirkasyon bolgesine subklavyan arterden 5
mm PTFE greft ile sant olusturuldu.

Sag arkus aortali diger bir olguda ise sag torakotomi uygu-
landi. Eksplorasyonda nativ pulmoner arterin olmadigi ve
desandan aort 6n yiiziinden ¢ikan 2 adet MAPCA goriildii.
MAPCA’larin proksimalden klempe edilmesi sonrasi satiirasy-
onun %55’lere kadar diismesi iizerine sag subklavyan arter
prepare edilerek santa hazir hale getirildi. 4 mm ringli PTFE
greft subklavyan artere ug-yan anastomoz edildi. Birinci
MAPCA ligatiire
edilerek antero-siiperior mediastene alindi ve PTFE greftin
distal ucuna ug-yan anastomoz edildi. Ikinci MAPCA da
proksimalden ligatiire edilerek antero-siiperior mediastene
alind1 ve diger MAPCA’nin anastomoz yerinin distaline lic-yan
anastomoz edildi.

Yirmiiki yasindaki sag arkus aortali olgumuzda yapilan sag
torakotomi sonrast MAPCA distallerinden basing olciildii.
Buradaki basing sistemik basingla ayni seviyede bulunarak
pulmoner vaskiiler hastalik gelistigi diisiiniildi  ve
tinifokalizasyondan vazgecildi. Histopatolojik incelemede
tikayict damar degisiklikleri ile birlikte intimal proliferasyon,
medial hipertrofi ve vaskiiler dilatasyon saptandi. “’Plesogenik
pulmoner arteriopati (Grade V)’ olarak degerlendirildi.
VSD+ PA + MAPCA 6n tanisi alan diger hastamizda yapilan
eksplorasyonda desandan aortadan cikip sol akcigeri besleyen
cok sayidaki kollateral {inifokalizasyona uygun bulunmadi.
Bulgular:

Hasta bagina ortalama 1.7 unifokalizasyon uygulanirken
mortalitemiz olmadi.

Prosediiriin uygulandigi 5 hastada postoperatif donemde
satiirasyon %80-90 arasinda seyretti. Tim hastalar
asetilsalisilikasit ile takibe alindilar.
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Prosediiriin basariyla uygulandig1 hastalarda santral pulmoner
arterlerin biiylimesi saglanarak akciger kan akimu iinifokalize
edilmis ve total korreksiyon sansi yaratilmigtir. Yapilan
kontrollerde 2 hastamiz total korreksiyon, 4 hasta karg: tarafa
tinifokalizasyon, 1 hasta da kalp-akciger transplantasyonu
programina alindi.

Tartisma

USD + PA farkli aortopulmoner kollateral arterlerin varligi,
(santral pulmoner arterlerin varligi ya da yoklugunda) bu
arterlerin arborizasyon anormallikleri ile birlikte seyreder ve
farkli cerrahi iglem gerektirir. Hastalar pulmoner arteriyel
anatominin gelismesini saglamak ve daha sonraki asamada tam
tedaviye olanak vermek amaciyla asamali cerrahi igleme tabi
tutulmalidur.

Unifokalizasyon adi altinda gruplandirilan cerrahi iglemlerin
esas amaci, pulmoner arteriyel segmentlerin sayisini optimize
ederek total korreksiyona hazirlamaktir [5,6].
Unifokalizasyon iglemi i¢in aday olan hastalar santral
pulmoner arterleri olmayan hastalar veya santral pulmoner
arterleri simirh periferal arborizasyon gosteren hastalardir.

1Ik olarak 1979'da Haworth ve arkadaslari [7] tarafindan tanim-
lanmis olan bu prosediir, her bir akcigere tek bir kan kaynagi
olusturma amacina yoneliktir ve tedaviye bir baslangic olarak
MAPCA’lar1 santral pulmoner arterlere ya da birbirine bagla-
ma veya her iki iglemi bir arada yapma girisimlerinden olug-
maktadir. Bu cerrahi iglemlerin bir amaci da, bu
hastalarda var olan miiltipl pulmoner kan akim kaynaklarini
elimine etmektir. Sonugta tek bir pulmoner kan akim kaynagi
yaratilmalidir. Bu kaynaklar sag ventrikiil ¢ikis yolu
genigletilmesi ve santlar1 da kapsamaktadir.

Sullivan ve arkadaslar1 [2] 1979-86 yillari arasinda 26 olgu
bildirdiler. Olgularinda torakotomi yolu ile ligasyon + primer
anastomoz, ligasyon + greft interpozisyonu, gerektiginde de
sant kombinasyonunu uygulamiglardir. Genellikle prostetik
materyalleri tercih ettiklerini, MAPCA ve pulmoner arter
arasina direkt anastomozu nadiren uyguladiklarim bildirdiler.
Iki hasta diginda tiim hastalarinda sant patensi agisindan
MAPCA’lar1 proksimalden ligatiire etmiglerdir. Ameliyat
sonrast donemde Mc Goon indeksinde anlamli diizelme
olmasina ragmen, sadece 3 hastaya total korreksiyon
uygulamiglardir. Serimizdeki ilk vakada MAPCA’lar pulmoner
ven ve brong arkasindan seyir gostererek akcigere
gitmekteydiler. Bu durumdan dolay1 direkt anastomoza uygun
degildiler. PTFE greft interpozisyonu ile unifokalizasyon
uyguladik. Bu vakamizda sol akcigeri besleyen MAPCA’nin
ligasyonu sonrasi satiirasyonda progressif diisme ortaya ¢ikin-
ca bu MAPCA ligatiire edilmedi. Tkinci vakamizda ise sag
pulmoner arter gelisimi yeterliydi ve sag akcigere giden
MAPCA yoktu. Desandan aorttan ¢ikan 2 adet MAPCA sol
pulmoner arter ile komiinikasyon gostererek sol akcigeri
beslemekteydi. Bu degerlendirmeler sonrast sol iinifokalizasy-
on planlayarak sol torakotomi karari aldik. MAPCA’larin
boyunun uygun olmasi nedeniyle pulmoner artere direkt anas-
tomoz uyguladik. Sol pulmoner artere sant yapilmast sonrasi
satiirasyonda degisme olmayimca MAPCA’lar proksimalden
ligatiire edildi. Uglincii vakammzda sol MAPCA’nin
proksimalden ligasyonu sonrasi sol pulmoner artere rahat
ulagtigr goriildi. Bu MAPCA sol pulmoner artere direkt
anastomoze edildi. Komiinikasyon gosteren sag MAPCA
ligatiire edildi ve santral sant olusturuldu. 4 ve 5. vakalarimiz-
da MAPCA boylarinin uygun olmasi nedeniyle direkt anasto-
moz yapilarak unifokalizasyon uyguladik.
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Median sternotomi ile yaklagimi bir ¢ok yazar kullanmustir
[6,8]. Bu yaklasimla santral pulmoner arterlerle MAPCA’lar
arasinda komiinikasyonlar varsa MAPCA’lar ligatiire
edilebilir. Komiinikasyon yoksa unifokalizasyon ile birlikte
miimkiinse MAPCA ligasyonu uygulanmalidir.

Iyer ve arkadaglart [6] 1991 yilinda cerrahi tedavi uyguladik-
lart 58 vakayr yayinlamisglardir. Bu caligmada 5 hastaya
M A P C A
ligasyonu ve pulmoner arter ile MAPCA arasina greft
interpozisyonunu median sternotomi ile yapilmistir. Bizim
birinci vakamiza Onceden sol torakotomi yapilmisti. Yap-
tigimiz degerlendirmelerde santral pulmoner arterlerle sag ve
sol MAPCA’lar arasinda ekstra lober komiinikasyon tespit
etmedik. Tiim bu degerlendirmeler sonrasinda bilateral
tinifokalizasyon + santral sant planladik. Bu dogrultuda
median sternotomi ile santral sant + bilateral tinifokalizasyon +
sag MAPCA ligasyonu uyguladik. Ayni yazarlar 32 olguda 66
MAPCA ligasyonu uygulamislardir. Bizim bu vakamizda 2
adet MAPCA mevcuttu. Bir adet MAPCA’y1 ligatiire ettik.
Oteki MAPCA nin ligasyonu satiirasyonun diismesi nedeniyle
miimkiin olmadi. Yine aym yazarlar MAPCA’nin boyunun kisa
olmasi nedeniyle direkt anastomoz uygulayamadiklar 8 olgu-
da PTFE greft ile interpozisyon yapmuglardir. Ayni yazarlar
bagka bir ¢alismada 4 olguda azigoz venini kullanmislardir [9].
Baz1 yazarlar santral pulmoner arterleri hipoplazik olan, fakat
MAPCA’larla pulmoner arterler arasinda ciddi birlesme
problemleri olmayan hastalarda da median sternotomi yapil-
masint savunmuglardir. Bizim ilk vakamiz 17 yasinda olmasi-
na ragmen pulmoner arterleri ileri derecede hipoplazikti.
Santral pulmoner arterlerin gelisimi icin santral santin daha
uygun olacagini diisiinerek median sternotomiyi tercih ettik.
Iyer [6], Sullivan [2], Sawatari [10] ve Yagihara’nin [11]
serilerinde ortalama % 10 hastada asir1 pulmoner akima bagl
pulmoner vaskiiler hastalik gelistigini bildirmislerdir. Bizim
dordiincii vakamiz ileri derecede siyanoz ile bagvurmustu.
Yapilan tetkikler sonrast pulmoner vaskiiler hastalig1 tam
ortaya konamayan hastaya torakotomi ve gereginde {ini-
fokalizasyon planlandi. MAPCA distalinden olgiilen basincin
S i s t e m i k
basingtan yiiksek bulunmasi iizerine iinifokalizasyon icin
inoperabl kabul edildi. Hastanin patolojik tetkikinin grade IV
pulmoner vaskiiler hastalik olarak degerlendirilmesi
peroperatuar olciimlerle korele olarak bulundu.

Puga ve arkadaglar1 [8] 38 vakalik serilerinde hasta bagina 1.42
MAPCA’nin iinifokalizasyonunu %7.9 mortalite ile yaptik-
larmni Iyer ve arkadaslari [12] ise 58 vakada ortalama 2.1 MAP-
CA’nin iinifokalizasyonunu %10.1 mortalite ile yaptiklarini
bildirmiglerdir. Vakalarimizda hasta basina 1.7 tinifokalizasyon
uygulanirken mortalitemiz olmadi.

Literatiirde MAPCA sayisi 1 ile 8 arasinda bildirilmistir [2,5,7,
8,11,13]. Vakalarimizda 2-6 arasinda (ortalama 3) MAPCA
saptadik.

Rabinowitch ve arkadaslarinin [14] yaptiklar1 ¢alismada
olgularin %26-50’sinde sag aortik arkus tespit etmislerdir.
Bizim serimizde ise bu oran %57 (4 hasta) idi.

Literatiirde iinifokalizasyon sonrasi total korreksiyonun 3 ay
ile 5 yil arasinda yapildig1 bildirilmektedir. Hastalarimizdan
ikisine 4 ile 14 ay arasinda uyguladigimiz kontrol
anjiyografilerde pulmoner vaskiiler yatagin total korreksiyona
uygun oldugu tespit edildi. Hastalar total korreksiyon icin
ameliyat programina alindilar.

Bizim hastalarimizin biiyiik bir ¢ogunlugu degisik tanilar
alarak cesitli cerrahi girisimlere tabi tutulmuslardi. Hasta-
larimiza tekrarlanan anjiyografilerde desandan aort injeksiyon-
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larinda pulmoner vaskiiler yatagin goriintiilenmesi iizerine
MAPCA’dan siiphelenilerek yapilan ileri tetkikler sonrasinda
VSD + PA + MAPCA tanisi konabildi.

Unifokalizasyonun yapilma zamam hastaya gore degisiklik
gosterir. Genel olarak en uygun zaman kollateral damarlarin
gelisme potansiyelinin olmadig, stenotik olma olasiliginin en
az oldugu dénemde ve genis anastomoza miisaade edecegi
yastir. Bu dogrultuda iinifokalizasyon 3 yasindan biiyiik
hastalarda bir zorluk olmaksizin gerceklestirilebilir. Bununla
birlikte erken yasta iinifokalizasyon yapilan seriler de
bildirilmistir [15].

Sonuclar

VSD + PA + MAPCA’11 defektlerin ortaya koydugu morfolojik
farklilik ve beraberinde gelen fizyopatolojik formlar lizerinde-
ki tartigmalar halen bir sonuca baglanamamistir. Nispeten az
sayida hasta ve fazla sayida subgruplarm bulunmasi nedeniyle
nihai bir klasifikasyon ve cerrahi strateji de ortaya konamadigi
gibi yeni cerrahi tekniklerin ortaya konmasiyla tartigma
giderek daha da alevlenmektedir.

Palyatif cerrahi girisim, asamali cerrahi girisim ve total
korreksiyon seklinde siniflandirdigimiz prosediirler iizerinde
tam bir fikir birligi yoktur. Hastay:1 total korreksiyona
hazirlayan cerrahi girisimlerin amaci, pulmoner kan kaynagini
optimize etmek, varsa santral pulmoner arterlerin gelisimini
indiiklemek, pulmoner kan kaynagini iinifokalize etmek ve son
olarak da pulmoner kan akimini saglamaktir. Bu dogrultuda en
fazla taraftar bulan goriis ilk asamalarda iinifokalizasyon
islemleri ile hastay1 total korreksiyona hazirlamaktir.

Klinik prezentasyonu da oldukga heterojen olan bu hastalarda
optimal tedaviyi planlamak igin detayli bir anatomik ve
hemodinamik calisma gerekmektedir. VSD’li pulmoner
atreziden siiphelenildigi durumlarda bu ¢alisma daha da 6nem
arzeder.

Hemodinamik ¢alisma sonrasinda Mc-Goon ve/veya Nakata
indeksi uygun olmayan hastalar ¢cok asamali cerrahi iglemlere
tabi tutulmalidir. Pulmoner perfiizyonun ¢ok cesitli tiplerinin
varligi, tiim hastalara uygulanabilen rasyonel bir tedavi
protokoliiniin olusturulmasini giiclestirmektedir.

Son zamanlarda bazi yazarlar tarafindan ¢ok asamada hastay1
total korreksiyona hazirlamak yerine, tek asamada
tinifokalizasyon + total korreksiyon onerilmektedir. Ciinkii
unifokalize edilen hastalarin cesitli asamalardan sonra ne
kadarinin total korreksiyona gidebildigi tartismalidir.
Anabilim dalimizda son 2 yildir tinifokalizasyon yapti§imiz
hastalarin  preoperatif, peroperatif ve postoperatif
incelemelerinde bunlarin bu agamalardan yararlandigini, bir
kisminin total korreksiyona hazir hale geldigini gordiik. Fakat
nihai bir sonuca varmak icin hasta serimiz heniiz yeterli
degildir.

Biz VSD + PA + MAPCA’ll hastalara uygulanan bu yak-
lagimin, hastalar1 total korreksiyona hazirlayacagi inancin-
day1z.
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