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Fonksiyonel tek ventrikiil baslig1 altinda toplanan
genis ve heterojen hasta grubuna yaklagim
morfolojik, klinik ve hemodinamik 6zelliklere gore
farkliliklar  gostermektedir. Giinimiizde uygun
palyatif ve hazirlayic1 operasyonlarin, Fontan ope-
rasyonu ve yeni modifikasyonlarmin, fenestrasyon
gibi girisimlerin uygulanmasi bu hastalarin seyir ve
prognozuna yeni boyutlar getirmistir. Bu yazida,
fonksiyonel tek ventrikiilli hastalarda morfolojik,
hemodinamik o6zellikler ve risk faktorlerine gore
secilecek  farkli tedavi yaklagimlar1  gbdzden
gecirilmistir.
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Functional Single Ventiricle: Management an
Therapeutic Options

The management of a  heterogenous group of
patients referred to as “functional single ventricle”
varies with regard to morphological, clinical and
haemodynamic findings. The application of
appropriate palliative and staging operations, a better
understanding of the Fontan physiology, and
introduction of new techniques such as the
fenestration procedure have resulted in marked
improvement in the course and prognosis of the
patients. In this review, current therapeutic options
based on haemodynamic features and risk factors in
patients with a functional signle ventircle are
presented.

Univentrikiiler atriyoventrikiiler baglant1 ¢ift
girisli ventrikiil (sol, sag veya indetermine) ya
da atriyoventrikiiler baglant1 yoklugu (sag veya
sol) 1ile karakterizedir. Olgularin  biiyiik
c¢ogunlugunda morfolojik olarak ventrikiiler
“tek” olmayip (1,2) biri rudimanter iki ayn
ventrikiil mevcut olmakla birlikte kalbin pompa
fonksiyonu tek bir ventrikiil tarafindan
istlenildiginden “fonksiyonel tek ventrikiil”
olarak isimlendirilmektedir. Fonksiyonel tek
ventrikiill kavrami ana ventrikiil morfolojisi,
ventrikiilogarteriyel baglant1 tipi, assosiye
lezyonlar  ve damarlarm  akim
ozelliklerine gore klinkk ve hemodinamik
acidan farkliliklar gdsteren heterojen bir grubu
icine alir.

biiytuk

Bu hastalarda 6nceleri pulmoner kan akiminin
durumuna gore aortopulmoner, kavopulmoner
santlar veya pulmoner banding gibi palyatif
ameliyatlar uygulanarak yasam siiresi ve
kalitesi kismen diizeltilebilmis, 1968’de Fontan
ve Baude (3) tarafindan gergeklestirilen ilk

atriyopulmoner konneksiyon operasyonu ile sag
ventrikiil devre dis1 birakilarak sistemik ve
pulmoner dolagimlarin ayrilmast miimkiin
olmus ve fizyolojik diizeltme yolunda 6nemli
bir adim atilmstir.

Fontan operasyonu ve modifikasyonlari
onceleri trikiispid atrezisinde uygulanmus,
zamanla endikasyonlar pek ¢ok kompleks
anomaliyi i¢ine alacak sekilde genisletilmis (4),
sonuglart tartisilagelmekle birlikte giintimiizde
fonksiyonel tek ventrikiillii genis bir hasta

grubu i¢in optimal ¢6ziim olmustur.

Bugiin Fontan tiirli operasyonlar iiniventrikiiler
atriyoventrikiiler baglanti gosteren kalplerde
veya biventrikiiler atriyoventrikiiler baglanti
olmasina ragmen ventrikiillerden birinin
biventrikiiler tamiri tolere edemeyecek derecede
hipoplazik oldugu durumlarda (intakt ven-
trikiiler septumlu pulmoner atrezi, hipoplastik
sol kalp sendromu, hipoplazik ventrikiilli VSD

gibi) uygulanmaktadir (5).



Fonksiyonel tek ventrikiillii hastaya yaklasim

Fonksiyonel tek ventrikiilde seyir sistemik ve
pulmoner kan akimlarina obstriiksiyon olup
olmamasi ile belirlenir. Pulmoner kan akimina
obstrilkksiyon varsa siyanoz, sistemik kan
akimina obstriiksiyon varsa periferik perfiizyon
bozuklugu, sok, siklikla artmis olan pulmoner
kan akimmma baglhh kalp yetersizligi olur.
Fonksiyonel tek ventrikiillii bir hastanin ileride
iyl bir Fontan aday1 olabilmesi i¢in pulmoner
kan akimina yeterince obstriiksiyon olmali,
ancak sistemik ¢ikis yolu ve pulmoner venoz
doniis obstriiksiyonu olmamalidir (6).

Obstriiktif tipte anormal pulmoner vendz doniis
veya restriktif interatriyal komiinikasyon ile
birlikte sol atriyoventrikiiler kapak stenoz veya
atrezisi pulmoner vendz hipertansiyona yol
acar. Pulmoner kan akimi artigina veya
pulmoner vendz hipertansiyona sekonder
pulmoner vaskiiler rezistans (PVR) yiiksekligi
ileride Fontan operasyonunu olanaksiz kilar (7).

Yenidogan doneminde PVR yiiksek ve duktus
acikken ekokardiyografi ve kalp Kkatete-
rizasyonunda elde edilen pulmoner ve sistemik
¢ikis yolu gradiyentleri obstriiksiyon derecesini
giivenilir olarak yansitamaz (6,8,9), bu nedenle
tedavi karar1 daha ¢ok anatomik informasyona
dayanmalidir. Aort ve pulmoner kapaklar,
subvalvar bolgeler, arkus aorta, santral
pulmoner arterler, atriyoventrikiiler kapaklar,
sistemik ve pulmoner vendz baglantilar, ASD

genisligi iyi degerlendirilmelidir.

Eger arkus aorta hipoplazisi, koarktasyon varsa
subaortik bolgede obstriiksiyon aranmalidir.
Duktus kapanirken o0zellikle pulmoner arter
tarafindan O6nemli darlik olusabilir, bu bolge
incelenmeli ve darlik varsa erken -cerrahi
sirasinda plasti yapilarak santral ve distal
pulmoner arterlerin iyi gelismesi saglanmalidir
(6). Atriyal izomerizm olgularinda sistemik ve
pulmoner vendz doniis anomalileri ve vendz
obstriiksiyon degerlendirilmelidir.
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Aortopulmoner sant

Pulmoner kan akimmin azalmis oldugu
hastalarda <6 ayda aortopulmoner sant ameliya-
tt yapilir. Gilinimizde modifiye  Blalock-
Taussig sant1 uygulanmakta, santral sant, Wa-
terston ve Pott anastomozlari asir1 pulmomer
kan akimi, PVR artisit ve pulmoner arter
distosiyonuna yol agmalari nedeniyle (8,10)
tercih edilmemektedir. Sant sonrasi pulmoner
arter basinci veya vendz basing artigi, pulmoner
O0dem varsa sol atriyoventrikiiler kapak
hipoplazisi veya obstriiktif PV doniis anomalisi
diisiiniilmelidir. Aortopulmoner santlar ven-
trikiile voliim yiiklenmesine neden olur. Uzun
donemde ventrikiilde progresif dilatasyon,
hipertrofi ve ventrikiil dis-fonksiyonu meydana
gelir (11). Yalnizca sant yapilan hastalarda
ikinci dekadin ortalarinda kalp yetersizligi ve
progresif deteriorasyon goriiliir.

Gereginden uzun siire santla palyasyon
saglanan hastalarda Fontan sonrasi zamanla
ventrikiil hipertrofisi geriler ve ventrikiil
fonksiyonlan diizelir, ancak preoperatif kronik
voliim yiikiine bagh rezidiiel dilatasyon olur
(12). Sant genisligi <5 mm oldugunda ventrikiil
volim ve kitlesini daha az etkilendigi, >5
mm’lik santlarla ventrikiil kitlesi ve diyastol
sonu volliimiiniin arttig1 gosterilmistir (13). Sant
sonrast aortopulmoner kollateraller gelisebilir,
Fontan veya  kavopumoner anastomoz
sonsrasinda bu yolla retrograd akim olur ve

pulmoner kan akimi azalir.

Pulmoner banding

Fonksiyonel tek ventrikiillii hastalarda pulmo-
ner kan akimi, artmigsa, ventirkiile voliim yiikii-
nii kaldirmak ve PVR artisin1 engellemek igin
pulmoner banding yapilir (14). Bant distal
pulmoner arter basincini sistemik basincin
1/3’line indirmeli ve arteriyel oksijen satiirasyo-
nu >%75 olmalidir. Bu hastalarda ilk palyasyon
sonrasinda kalp yetersizligi gelisirse subaortik
stenoz ve arkus aorta obstriikksiyonu akla
gelmelidir. Sistemik ¢ikis yolu obstriiksiyonu
varsa pulmoner banding yapil-mamalidir;
pulmoner kan akimina obstriiksiyon olmayan
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fonksiyonel tek ventrikiilli hastalarda zaten
subaortik stenoz gelisme potansiyeli vardir (15),
pulmoner banding bu siireci hizlandirir (16).

Fonksiyonel tek  ventrikiilli  hastalarda
palyasyonun tipi ve siiresi ileride Fontan tiirii
bir definitif operasyon yapilacagi gozoniine
alinarak planlanmalidir. Gereginden uzun siiren
aortopulmoner santlara bagli kronik basing
yiikiinden kacinilmalidir (8). Hastalar ilk
palyasyondan sonra  ekokardiyografi ile
izlenmeli, 6 aylikken kap kateterizasyonu ve
anjiyografi yapilalarak pulmoner arter basinci,
sistemik  ve  pulmoner akimlar, PVR
degerlendirilmeli, aortopulmoner kollateraller
arastirilmalidir.

Kavopulmoner anastomoz

Fontan adaylarinda >6 ayda palyasyonun ikinci
asamasi ve Fontan’a hazirlik olarak iki-yonlii
kavopulmoner anastomoz uygulanir (8,17-19).
1950’1 yillarda gelistirilen klasik
kavopulmoner anastomozda (Glenn sant1) 20-
22), sag pulmoner arter kesilir, superiyor vena
kava (SVC) sag pulmoner arterin distal ucuna
uc-yan anastomoz edilir, SVC-sag atriyum
baglantis1 kapatilir. Klasik Glenn sant1 ile 30
yila varan effektif palyasyon saglandigi
bildirilmektedir (23), ancak sonradan Fontan
operasyonu yapilacaksa major bir
rekonstriiksiyon ile sag-sol pulmoner arter
devamlilig1r saglanmasi1 gereklidir, aksi halde
sistemik vendz doniisiin 2/3’1 inferiyor vena
kava (IVC) yoluyla kiigiikk akcigere (sol)
yonlenmis  olur.  Klasik  kavopulmoner
anastomuzun bu dezavantaji karsisinda SVC
kanin1 hem sag hem de sol pulmoner artere
yonlendiren iki-yonlii kavopulmoner
anastomozdan daha ¢ok ilgi toplamaktadir (19).

Sistemik ven-pulmoner arter anastomozunun
sistemik  arter-pulmoner arter  santindan
fizyolojik farklar1 ve {istiinliikleri sunlardir (19-
24).

1. Aortopulmoner sant kalbe ek voliim yiikii
getirirken, kavopulmoner santta sistemik vendz
donisiin 1/3’i (SVC kani) kalbe ugramadan
pulmoner yataga dondiigiinden kalbin voliim
yukii azalir (5,17,22).

2. Akcigerlere daha c¢ok desatiire kan
yoneltilir (arteriyel kan yerine sistemik vendz
kan), bu nedenle arteriyel oksijen satiirasyonu
daha effektif olarak artar,

3. Kavopulmoner sant pulmoner arter ba-
sincini arttirmaz,

4. Kavopulmoner sant pulmoner arter distor-
siyonuna neden olmadan biiyiir.

Fontan sonrasi ventrikiilin voliim yiikiiniin
azalmasi ile ventrikiil geometrisi degisir (25,26)
kavite kiiciilir. Miyokard kitlesindeki azalma
kavite kiiciilmesinden daha yavas oldugundan
kitle/voliim orani akut olarak artar (26). Erken
postoperatif doénemde bu durum miyokard
performansint  olumsuz  etkiler, Ozellikle
diyastolik fonksiyonlar bozulur (27). Oysa
Fontan oOncesi klasik veya iki-yonli kavu-
pulmoner anastomoz yapilanlarda ventrikiil
voliim yiikii azalmig ve ventrikiil Fontan ig¢in
hazirlanmis oldugundan (28) Fontan sonrasi
kitle/voliim oranm1 ve ventrikiill geometrisinde
fazla  degisiklik olmaz, bu hastalarda
postoperatif hemodinami daha iyi seyreder,
plevral effiizyonlar, renal fonksiyon bozuklugu
daha az goriiliir (29).

Iki-yonlii  kavopulmoner anastomozun endi-
kasyonlar1 sunlardir (23,30);

1. 6-18 ay arasindaki hastalarda Fontan’a
hazirlik (interim palyasyon) olarak (8,17,18,19).

2. Fontan’a uygun olmayan yiiksek riskli
hastalarda definitif palyasyon olarak (18,31,32);
ekstansif pulmoner arter rekonstriiksiyonu
gerektiren hastalarda, 6nemli sistemik ventrikiil
hipertrofisi veya subaortik obstriiksiyon olan
hastalarda, atriyoventrikiiler kapak yetersizligi
varsa, ventrikiil diyastol sonu basmeci yiiksek
(>12 mmHg) olanhastalarda, ventrikiil fonksi-
yonlar1 ve PVR’in Fontan’a uygun olmadigi
veya sinirda oldugu hastalarda uygulanir. PVR
ve pulmoner arter basinct g¢ok yiiksek ise
kavopulmoner anasomoz da uygulanamaz,
¢linkii SVC’dan pulmoner artere dogru akim
olmaz ve SVC sendromu meydana gelir (18).



3. IVCun kesintiye ugrayarak azigoz-
hemiazigoz devamliligi gosterdigi olgularda
SVC hepatik ve koroner vendz kan diginda tiim
vendz dontist tagidigindan iki-yonli
kavopulmoner anastomoz ile tama yakin
fizyolojik diizelme saglanmis olur, buna
Kawashima operasyonu adi verilmektedir (33).
Eger bilateral SVC varsa bilateral iki-yonlii
kavopulmoner anastomoz yapilir. Bu operasyon
sonrasinda hepatik ve koroner venéz kan
nedeniyle hafif arteriyel desatiirasyon olur,
ancak tolere edilir. Hepatik ve portal vendz
basicin diisiik kalmasi karaciger ponksiyonlari
acisindan iyidir, ama sistemik vendz — hepatik
venoz fistiil ve kollateraller geliserek 6nemli
arteriyel desatiirasyona yol acabilir (34).

4. Eger sag ventrikiil hipoplastik olup
biventrikiiler tamir sonrasi tiim sistemik vendz
dontisti karsilamayacak ama bir kismini tolere
edebilecek durumdaysa kavopulmoner anas-
tomoz ile sistemik vendz doniis yiikiiniin 1/3’i
sag ventrikiilden kaldirilmig olur.

Yalnizca klasik veya iki — yonlii kavopulmoner
anastomoz yapilan hastalarda 5,10,15,20 yillik
survival sirasiyla %383,73,62,54 bulunmustur
(35). Iki-yénlii kavopulmoner anastomoz ile 10
yillik survival 10 yilda %85’in lizerindedir (36).
Ancak kavopulmoer anastomoz sonrasi egzersiz
performansi simirli bulunmustur, egzersizle IVC
ve koroner sinlise vendz donds arttigindan
arteriyel desatiirasyon olur (8,37). Klasik ve iki
—yonlii kavopulmoner anastomozun ge¢ donem
komplikasyonlari sdyle siralanabilir:

1. Akcigerlerde perfiizyon dagilimi bozuk-
lugu (38-41): pulmoner kan akimi nonpulsatil,
pasif  olduunda  yergekiminin  etkisiyle
akcigerlerin st loblarindaakim azalir, alt
loblarda ise artar, bunda zamanda artan hipoksi
ve hemokonsantrasyonun da rolii vardir.

2. Pulmoner arteriyovendz fistiil (PAVF)
(23,30,42,44).

3. IVC ve SVC arasinda vendz kollaterallerin
gelismesi (23,45,46): arteriyel oksijen satii-
rasyonu diiser, hipoksi artar.
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4. Sistemik-pulmoner  kollateral arterler:
aortopulmoner sant sonrasi oldugu gibi ka-
vopulmoner anastomoz sonsarisnda da ge-
lisebilir, Fontan i¢in risk faktortidiir (47).

5. Sag atriyum;SVC arast fistiilizasyon (43).

6. Cocuklarda serebral kan aakimi ve
dolayistyla SVC’nin tasidig1 kan daha fazladir,
yagla bunun paralel  olarak
kavopulmoner anastomozun etkinligi de azalir
(10,23,30,48). Zamanla artan hematokriite se-
konder olarak PVR artar. Kavopulmoner anas-
tomozun etkinligi azaldiginda aksiller arteri-
yovenoz fistlil yapilarak sisteme pulsatil bir
kaynak eklenebilir (49), pulmoner yataa iletilen
bu pulsasyonun akciger perfiizyonuna olumlu
etkisi olur, PAVF’leri de diizelttigi bildiril-
mistir. Definitif palyasyon olarak uygulandi-
ginda kavopulmoner anastomoza anapulmoner
arterin daraltilip agik birakilmasi veya aorto-
pulmoner sant gibi ilave bir akim kaynagi
eklenebilir (8,18,24), bunun bir yarar1 da pul-
moner artere dogru pulsatil bir akim saglanarak
PAVF’iin oOnlenebilmesidir. Pulmoner arter
basinci >15mmHg ise ana pulmonera rter
baglanir. ilave akim kaynagi olarak Blalock-
Taussig sant konmugsa pulmoner arter basincini
yiikseltme riski oldugu unutulmamalidir.

azalmasina

Fontan operasyonu ve midifikasyonlari

Choussat ve ark. (50). Fontan operasyonu uy-
gulanacak hastalarin se¢iminde dikkat edilmesi
gereken Ozellikleri bildirmislerdir, “on emir”
olarak bilinen bu kosullar sunlardir: mimimum
4 yas, siniis ritmi, normal sistemik venoz doniis,
normal sag atriyum hacmi, ortalama pulmoer
arter basincinin <15 mmHg olmasi, PVR’m
<U/m? olmasi, pulmoner arter/aort ¢ap1 oraninin
>0.75 olmasi, ventrikiil sistolik fonksiyonunun
normal olmasi (enjeksiyon fraksiyonu >%60),
sol atriyoventrikiilerkapak yetersizligi olma-
mas1 (trikiispid atrezisi i¢in), gecirilmis sant
operasyonuna bagli pulmoner arter distorisiz-
yonu, stenozu, pulmoner hipertansiyon gibi
istenmeyen etkiler olmamasi. Zamanla bu
kriterlerden bazilarinin basarili bir Fontan ope-
rasyonu i¢in vazgecilmez kosul olmadigi
goriilerek ameliyat kondisyonlar1 genisletil-
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mis (51,52), ancak bazi yeni risk faktorleri
belirlenmistir (7,51,54).

Yas: Fontan ve ark. Fontan operasyonu igin
optimal yasin 4-16 oldugunu bildirmislerir (55),
Mayo Clinic ve Boston grubunun genis
serilerinde <3-4 yas ve >16 yasin risk faktorii
oldugu gosterilmistir (7,52). Kirklin ve ark.
operasyonun 2-4  yasta yapilmasininana
ventrikill hipertrofisini Onleyebilecegini ileri
stirmiislerdir (53). Fontan operasyonu adolesan
doneminden sonra yapildiginda rezidiiel
kardiyomegali olmaktadir (11). Son zamanlarda
2 yasin altinda Fontan uygulamalarina iligkin
basarili sonuglar bildirilmektedir (56).

Fontan erken yasta yapildiginda kronik
hipoksinin etkilerinden korunulmus, aorto-
pulmoner sant gereksinimi ve siiresi azaltilarak
ana ventrikiile voliim yiikiinden kaginilmig
olacaktir, ancak bu uygulamanin hemodinamik
yonden yarar saglayip saglamayacagi ve uzun
siireli izlem sonuglarmmin daha geng¢ yasta
yapilanlardan daha iyi olup olmayacagi heniiz
bilinmemektedir (56). De Leval, kanin sistemik
venlerden pulmoner vaskiiler yataga ve sol
atriyuma iletilmesinde iskelet kas
kontraksiyonlarinin olumlu etkisinden yarar-
lanabilmek acisindan Fontan operasyonunu
¢ocuk ylirimeden, en azindan emeklemeden
once yapilmamasi gerektigini vurgulamaktadir
(24,57).

Pulmoner vaskiiler rezistans hala onemli bir
kriter olarak goriinmektedir ve <2-4 U/m’
olmalidir (24,51).

Pulmoner arter basinci: Ortalama pulmoner
arter basmcinin >15-20 mmHg olmasi Fontan
icin risk faktoridir (7,58). Pulmoner arter
basinct izole degil, pulmoner kan akimi ile
baglantili olarak degerlendirilmelidir. Rezistan-
sin basing / akim ile dogru orantili oldugu
diisiintilecek olursa, pulmoner kan akimi ¢ok
diisiik ise ortalama pulmoner arter basinci <15
mmHg oldugunda bile PVR yiiksek olabilir,
ayni sekilde pulmoner kan akimi yiiksek ise
pulmoner arter basinct >15 mmHg olsa bile
PVR Fontan’1 engelleyebilecek kadar yiiksek
olmayabilir (24).

Pulmoner arter ¢aplari: Fontan icin Mc Goon
oraninin <1.8 olmasimin énemli bir risk faktorii
oldugu, erken donemde mortalite ve take-down
olasiligmin arttig1 gosterilmistir (59). Kurosawa
ve ark. Nakata indeksinin >250 mm’ / m’
olmas1 sartin1 aramaktadir. Son yillarda erken
yasta yapilan Fontan ameliyatlarinda pulmoer
arter indeksi eskisi kadar Onemsenmemekte,
pulmoner arter ¢aplarindan ¢ok PVR ve
pulmoner vaskiiler —empendans iizerinde
durulmaktadir.

Pulmoner arterlerde distorisyon olmasi Fontan
igin risk faktoriidiir (7,24,52).

Ventrikiil hipertrofisi ve ventrikiil fonksiyonlar::
ana ventrikiiliin sistolik diyastolik fonksiyon
bozuklugu Fontan sirkiilasyonu i¢in énemli bir
risk faktoridiir (24). Sistemik ventrikiil
ejeksiyon fraksiyonu >%40-45 olmalidir (58).
Ventrikiil diyastol sonu ¢apinin >8-11 mm ve
basincinin >10-12 mmHg olmasi (60), ana veya
hipoplastik ventrikiil hipertrofisi Fontan igin
risk faktorleridir (53,61-63). Fontan sonrasi
erken donemde ventrikiil preload’ unun aniden
azalmasiyla ventrikiil voliimii azalr, akut
ventrikiil hipertrofisi olur, voliim/kitle orani
azalir, akut hipertrofik kardiyomyopati gelisir
ve ventrikiil diyastolik fonksiyonlar1 etkilenir
(25,64). Bu hastalarda morbidite, mortalite,
take-down daha siktir (14,16,53,61,63,65).
Aortopulmoner sant yapilmis hastalarda sant
ventrikiil preload’unu arttirir, Fontan sonrasi
ventrikiil geometrisi degisikligi daha da belirgin
olur (25).

Ventrikiil morfolojisi: ana ventrikiiliin sag
ventrikiil yapisinda olmasi risk faktoriidiir (66).

Atriyoventrikiiler kalp yetersizligi: hafiften
fazla atriyoventrikiiler kapak yetersizligi risk
faktoriidiir (24,52).

Anormal sistemik venoz drenaj: bugiin bir
kontrendikasyon degildir (24), ancak risk
faktoridiir (52).

Siniis ritmi: bagarili bi Fontan prosediiri i¢in
sart olmadig1 goriilmiistiir, postoperatif pacing
uygulamasi ile iyi sonuglar alinmaktadir.



Kompleks anatomi: trikiispid atrezisi disindaki
anomaliler (¢ift girisli ventrikiil, kompleks
lezyonlar, atriyal izomerizm) risk faktoriidiir
(52).

Assosiye lezyonlar: Subaortik stenoz gibi
hemodinamiyi  olumsuz yonde etkileyen
lezyonlar risk faktoriidiir (14,52,54).

Gegirilmis palyatif ameliyatlar: Fontan Oncesi
pulmoner banding (24) veya aortopulmoner
santlar (PVR’1, pulmoner arter basincini arttirir,
pulmoner arterlerde distorsiyon yapabilir, kalp
yetersizligine neden olabilir) yapilmig olmasi
risk faktoriidiir (67). Fontan operasyonu
iiniventrikiiler atriyoventrikiiler baglantida veya
biventrikiiler atriyoventrikiiler baglant1 olma-
sina ragmen ventrikiillerden birinin  bi-
ventrikiiler tamiri tolere edemeyecek derecede
hipoplazik oldugu durumlarda uygulanir(5).

Intakt ventrikiiler septumlu pulmoner atrezide
sag ventrikiil bliylikliigli biventrikiiler tamir igin
yeterli degilse Fontan operasyonu endikedir
(68,69). Burada sag ventrikiiliin tripartit olup
olmadigina  bakilmaksizin, sag ventrikiil
voliimiini iyi yansitan bir parametre olarak
triklispid  kapak c¢evresi Olgiliir (70,71),
normalin  %70’inden genigse biventrikiiler
tamir, %55-70 ise smirda, %55’den kiiciikse
kesinlikle Fontan yapilir. Trikiispid kapak
hipoplastik oldugunda mitral annulus zaten
genis bulunacagindan trikiispid / mitral valv
cevresi oranina bakilmasi giivenilir degildir.

Kritik aort stenozundan hipoplastik sol kalp
sendromuna uzanan spektrumda sol ventrikiil
uzun ekseni kalbun uzun ekseninin %80’inden
kisa, mitral valv alan1 <4.75 cm® / m?, aort kokii
<3.5 cm/m’, sol ventrikiil kitle indeksi <35 g/m’
ise Fontan operasyonu uygulanir (72). Bu tip
hastalara neonatal donemde Norwood (73) tipi
palyasyonu takiben iki-yonlii kavopulmoner
anastomoz ve ardindan Fontan prosediirii
uygulanir.

Bugiin kullanilan baslica 2 tiir Fontan
modifikasyonu atriyopulmoner ve total ka-
vopulmoner (TCPC) konneksiyonlardir. At-
riyopulmoner Fontan prosediiriinde sag atriyum
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pulsatil fonksiyonunun potansiyel avantajlari
gbzoniline alinarak sag atriyum ve pulmoner
arter arasinda direkt bir baglanti kurulur.
TCPC’de ise IVC kani intraarteriyel bir tlinel
araciligiyla ve SVC kam iki-yonlii kavo-
pulmoner anastomoz yoluyla pulmoner arterlere
yonlendirilerek atriyum devre dis1 birakilir.

1. Atriyopulmoner konneksiyon

En sik kullanilan Fontan modifikasyonudur. Bu
modelde dolasim ahtapottakine benzer, sag
atriyumun valvsiz, kontraktil bir odacik olarak
fonksiyon gormesi beklenir. Ancak Fontan
sonrasi hastalarda sistemik venler-sag atriyum-
pulmoner arter arasinda basing farki sapta-
namamis, sag atriyumun sistemik vendz doniisii
pulmoner vaskiiler yataga aktif olarak
pompaladigi gosterilememistir (57). Sag atri-
yum kontraksiyonu ile pulmoner artere dogru
yeterli ileri akim saglanabilmesi i¢in PVR’m
diisiik olmasi, atriyum sistolik fonksiyonunun
korunmus olmas1 gereklidir. Intraatriyal basing
ve distansiyonel belli bir sinir1 gegince atriyal
sistolik kisalma fraksiyonu azalir, bu kritik sinir
kisiden kisiye, atriyumun hipertrofik (trikiispid
atrezisinde) veya ince duvarli (gift girisli
ventrikiilde) olmasina gore degisir.

Atriyum 1iyi kontraksiyon yapsa bile bunun
etkisi gerideki sistemik vendz yatagin diisiik
rezistanst nedeniyle smirlanmaktadir. Atriyum
kontraksiyonu ile hem ileriye (pulmoner artere)
hem de geriye (sistemik venlere) dogru akim
olur, atriyal “a” dalgasmin pulmoner arter ve
vena kavalarin basing trasesine yansidigi
gorlliir (57). Bu sistemin diger bir hemo-
dinamik dezavantai SVC ve IVC akim-
larininsag atriyum iginde karsilasarak tiirbiilans
yaratmalaridir, tiirbiilans pulsasyonla arter ve
enerji kaybina neden olur.

Fontan ve Baudet’nin orijinal taniminda (3) sag
atriyum ve pulmoner arter arasinda homografi
bir valv olmakla birlikte, bugiin valvlerin ge-
reksiz oldugu, Fontan sirkalasyonunda prostetik
valv ve conduitlerin potansiyel obstriiksiyon
bolgeleri oldugu gorilldigiinden valvsiz at-

riyopulmoner baglantt  tercih edilmektedir.
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Atriyopulmoner prosediirii trikiispid atrezisi,
cift girisli ventrikiil, hipoplastik ventrikdllii
biventrikiiler ~ atriyoventrikiiler =~ baglantida
uygulanabilir. Tek (ortak) atriyoventrikiiler
kapak veya sol atriyoventrikiiler baglanti
yoklugu, atrezi veya hipoplazisi varsa atriyuma
neoseptasyon yapilarak pulmoner vendz kan
sag veya tek atriyoventrikiiler kapaga
yonlendirilir (4,74,75). Bu durumda TCPC de
yapilabilir, ancak TCPC’de lateral tiinelin
konveksitesi nedeniyle sag atriyoventrikiiler
kapak girisinde obstriiksiyon riski vardir (75).

2. Total kavopulmoner konneksiyon (TCPC):
(4,76)

Hidrodinamik  modellerle  yapilan  akim
caligmalar1 (76) Fontan sirkiilasyonu i¢inde sag
atriyumun dahil edilmesinin bazi dezavantajlar
oldugunu gdstermis, pulmoner arterlere dogru
daha iyi bir ileri akim saglayabilmek i¢in sag
atriyal tiinel prosediirii diisiiniilmiistiir. In vitro
akim enerjisi ¢alismalar1  atriyopulmoner
konneksiyonun hidrodinamik ac¢idan iyi bir
tasarim olmadigini, atriyum iginde yavas bir
akim ve tiirbiilans oldugunu, pulsasyonun
tirbiilans daha da arttirdigini, atriyumun giris
ve c¢ikisinda ve Ozellikle atriyopulmoner
anastomoz diizeyinde akim bozuklugu ve enerji
kayb1 oldugunu, IVC ve SVC’e dogru atriyum
kontraksiyonlart ile artan retrograd akim
oldugunu gostermistir (76).

TCPC ise daha iyi bir hidrodinamik modeldir,
genis bir atriyum kavitesi olmadigindan yavas
akim ve tiirblilans olmaz, akim genellikle
laminerdir, enerji kayb1 minimumdur. Yalnizca
IVC ve SVC kanlarinin sag pulmoner arterde
karsilagtig1 bolgede hafif tiirbiilans olur. Sistem
pulsatil olmadigindan retrograd akim olmaz.
Portal vendz sisteme yansiyan pulsatilitenin
azalmasi nedeniyle postoperatif karaciger
fonksiyon bozuklugu daha az goriiliir. Atriyum
icinde staz aza indirgendiginden atriyal tromboz
riski azalir. Atriyum distansiyonuna bagh
atriyal aritmiler de az olur (77). Yine
distansiyon azalinca ANF salmmminin ve
postoperatif efflizyonlarin azalmasi beklenir.

TCPC’de olusunun
sagladigt atriyum
kontraksiyonlarmin pulmoner vaskiiler yataga
baz1 olumlu etkileri de vardir. Pulmoner kan
akimmin pulsatil olmast PVR’in diismesi,

sistemin  nonpulsatil
avantajlara karsin

PAVF’lerin oOnlenmesi agisindan yararhdir,
ayrica lenfatik drenaj kolaylasir. Ancak
atriyopulmoner Fontan prosediiriinde atriyum
kontraksiyonlarinin ~ bu  olumlu  etkileri
saglamaya yeterli olup olmadigi da
tartismalidir.

TCPC her tir atriyoventrikiiler baglantida
kolaylikla uygulanabilmektedir, bu sirada
atriyoventrikiiler nod zedelenme riski yoktur.
Anormal hepatik veya pulmoner vendz drenaj
varsa yine TCPC uygundur. Bu prosediiriin
diger bir avantaji da koroner siniisiin diisiik
basingli atriyumda kalmasidir, bdylece %2
kadar arteriyel desatiirasyon olmakla birlikte
koroner vendéz hipertansiyonun
fonksiyonlarina olumsuz etkisinden kaginilmis
olur.

ventrikiil

TCPC’de erken mortalite atriyopulmomer
Fontan prosediiriinden daha yiiksek (%7.7 vs
%?2.6), gec mortalite ise daha diisiik (2.8 vs %8
bulunmustur (77). TCPC’de bugiin mortalite
%y5’1in altindadir(7,24).

3. Kavopulmoner anastomoz ve atriyopulmoner
Fontan prosediirii  birarada kullanilabilir,
sistemik vendz doniislin 1/3’d (SVC) atriyuma
ugramadigindan daha optimal bir pulmoner ileri
akim saglanir.

4. SVC sol pulmoner artere, IVC lateral tiinel
yoluyla sag pulmoner artere anastomoz
edilebilir, boylece sistemik vendz doniisiin
1/3’t kaglik akcigere (sol), 2/3’0 biiyiik
akcigere (sag) yonlendirilmis olur. Bu yaklagim
PVR’in yiiksek ama reversibl oldugu yiiksek
riskli hastalarda kullanilmaktadir (58).

5. Atriyoventrikiiler konneksiyon

Eger subpulmonik bir ventrikiil odacigi varsa
Fontan sirkiilasyonuna bunu da inkorpore
etmenin bazi avantajlari olacagi diisiiniiliirek
atriyoventrikiiler konneksiyon uygulanmistir
(78,79). Subpulmonik hipoplazik ventrikiiliin



Fontan olumlu  katkida
bulunabilmesi i¢in sag atriyum ile pulmoner
arter arasinda basing farki yaratabilmesi
gereklidir (57), ancak atriyoventrikiiler kon-
neksiyonda hipoplazik ventrikiiliin postoperatif
donemde biiyliyebilmesi ve atriyuma bagh
sirkiilasyonu biventrikiiler bir sirkiilasyona
doniistiirebilmesi i¢in trabekiiler porsiyonu
olmasi, voliimiiniin normalin %30’u kadar
olmasi gereklidir (81,82).

sirkiilasyonuna

Bu sistemin isleyebilmesi, sistemik vendz
yataga regiirjitasyon olmamasi i¢in sag atriyum
ve sag ventrikiil arasinda bir valv yerlestirilmesi
gereklidir. Ote yandan Fontan sirkiilasyonunda
bu prostetik valvlerin prognozunun obstriisiyon
riski nedeniyle iyi olmadigi bilinmektedir.
Hipoplastik ventrikiiliin dolasima katilmasinin
yarart tartigmali oldugundan (80,83) atriyo-
ventrikiiler konneksiyon bugilin tercih edil-
memektedir; bu operasyon ancak trikiispid
atrezisi, kondordan ventrikiiloarteriyel baglanti
gosteren, pulmoner kan akimi artmis, pulmoner
arter basinct yiiksek olan ve sag ventrikdilii
biventrikiiler bir sirkillasyon igin yeterli
geniglikte olan hastalarda diisiiniilmelidir (57).

6. Septasyon: Cift girisli sol ventrikiilde PVR
ve pulmoner arter basinct Fontana uygun
olmayan bazi hastalarda septasyon ¢oziim
olabilir (84-87), ancak riskli ve uzun donem
sonugclari kotii oldugu i¢in tercih
edilmemektedir. Sol ventrikiil diyastol sonu
basmct yiksekligi, sol ventrikiil ¢ikis yolu
obstriikksiyonu ve ileri yas septasyon igin risk
faktorleridir (84). Baska bir operasyon sansi
olmayan ¢ift girigli sol ventrikiil olgularinda 1
yas civarinda transatriyal yaklasim ile
septasyon uygulanabilir.

7. Subaortik obstriiksiyon: Cift girisli sol
ventrikiil veya trikiispid atrezisinde ventrikii-
loarteriyel baglantilar diskordan oldugunda
siklikla subaortik stenoz tabloyu komplike eder
(88,89). Bu aortik obstriikksiyon VSD’nin
restriktif olmast veya rudimanter ventrikiil
icinde miskiiler hipertrofi nedeniyle gelisir (9).
Arkus aorta obstriiksiyonu varsa subaortik
stenoz riski daha da artar (90). Fonksiyonel tek
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ventrikiillii hastalarda arkus aorta obstriiksiyonu
veya subaortik stenoz kotil prognoz faktorleridir
(14,16,54,91).

Bu hastalarda VSD morfolojisi dikkatle
degerlendirilmelidir, genellikle eliptik oldu-
gundan ekokardiyografide bazi kesitlerde ya-
niltict olarak genig goriilebilir (9). VSD alani
<2 cm’/m”* (15) ise veya aort alanindan kiigiikse
(92), VSD cap1 aort ¢capindan kiigiikse (9,93-94)
VSD restriktif demektir. VSD’den olgiilen
basing gradiyenti istirahatte >10 mmHg ise yine
restriktif oldugunu gosterir. Subaortik stenoz
degerlendirilirken basing gradiyentlerinden ¢ok
anatomik bulgulara énem verilmelidir (8,9,95),
zira gradiyent olmadan da subaortik iib-
striilksiyon mevcut olabilir, eger belirgin
gradiyent saptanabiliyorsa subaortik darlik ¢ok
onemli demektir, diger bir alternatif gradiyentin
izoprenalin testi ile ortaya ¢ikarilmasidir
(9,16,89,95,96).

Univentrikiiler atriyoventrikiiler baglanti ve
diskordan ventrikiiloarteriyel baglant1 gosteren
hastalarda genellikle pulmoner kan akimina
obstriiksiyon olmadigindan bu hastalar1 Fontan
tirii bir operasyona hazirlayabilmek igin
pulmoner banding yapilmasi gerekir, ancak
pulmoner banding miyokard hipertrofisine
yolagar (9), hipertrofi ise Fontan operasyonu
icin onemli bir risk faktoriidiir (53,64). Ote
yandan bu hastalarda zaten giderek kiigiilme
egiliminde olan VSD pulmoner banding sonrasi
daha da restriktiflesir, subaortik stenoz gelisir
veya derecesi artar (9,14,16,65,89,90,96,97).

Bu hastalara ¢esitli merkezlerde farkli tedavi
yaklagimlar1 uygulanmaktadir:

a) Erken donemde pulmoner banding ve gere-
kiyorsa aort koarktasyonutamiri yapilir, 1 ya-
sindan sonra VSD genisletilir ve daha sonraki
asamada Fontan uygulanir (95,98).

b) Palyatif arteriyel switch ve aort koarktas-
yonu tamiri yapilir, buna <6 ayda Blalock-
Taussig sant1, >6 ayda iki-yonlii kavopulmoner
anastomoz eklenir, daha sonra Fontan yapilir
(9,65,92,94,99). Ozellikle daha yenidogan
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doneminden itibaren subaortik obstriiksiyonu
olan hastalarda bu yaklasim tercih edilir.

¢) Erken donemde pulmoner banding ve
gerekiyorsa aort koarktasyonu tamiri yapilir,
bundan en ¢ok 2 ay sonra (genellikle 3-6 ay
arasinda) bant kaldirilir, Damus-Kaye-Stansel
prosediirii uygulanir (proksimalde pulmoner
arter ve aort birlestirilir) ve <6 ayda pulmoner
arter distaline Blalock-Taussig sant1, 6-18 ayda
iki-yonlii kavopulmoner anastomoz, >18 ayda
Fontan operasyonu uygulanir (8,93,100).

8. Fenestrasyon

Fontan operasyonu sonrast PVR artigi, sistemik
ventrikiil disfonksiyonu ve diisik kardiyak
output erken mortalitede O6nemli rol oynar
(24,53,58). Bu gecici hemodinamik bozuk-
luklarin  esas sorumlusu sistemik vendz
hipertansiyondur (>17-20 mmHg), bir kisir
dongli  olusturur; interstisiyel mesafede,
peritoneal, plevral, perikardiyal kavitelerde
kapiller s1zint1 olur, hepatik konjesyon meydana
gelir. Sistemik vendz hipertansiyon lenfatik
sistemde  hipertansiyona  neden  olarak
ekstravaskiiler sivi  artisina,  akcigerlerde
konjesyona ve PVR’1n artmasina yolagar.

PVR artisina bagh olarak ventrikiil preload’
azalir, ventrikiil diyastol sonu voliimii azalir,
kitle/volim  oram1 artar (12), ventrikiil
disfonksiyonu meydana gelir. Bu kisir dongiiyii
kirmak ve postoperatif 1-2 hafta i¢inde sistemik
vendz hipertansiyon gerileyene dek kardiyak
output’u destekleyerek kazanmak
amaciyla fenetrasyon uygulamasi baslatilmigtir
(58,101-105).

zaman

Sag atriyum duvari veya intraarteriyel
conduit’de olusturulan fenestrasyon sagdan sola
santa izin verir, boylece sistemik ventrikiiliin
preload’1 artar, kardiyak output artar ve sag
atriyum basinci azalir, sistemik vendz basing
diiser (106). Buna karsilik bir miktar arteriyel
desatiirasyon meydana gelir, ancak kardiyak
output ve total oksijen transportu arttigindan bu
tolere edilir (17). Amag sistemik vendz basincin
<15 mmHg, arteriyel oksijen satlirasyonunun
%85 civarinda olmasidir, bunun igin 4-6
mm’lik bir fenestrasyon uygundur.

Fenestrasyon potansiyel olarak reversibl risk
faktorleri  tasiyan  hastalarda  endikedir
(17,58,105): 1.5-2 yasin altinda ve 30 yasin
{izerinde olanlarda, PVR>2-3 U/m’, pulmoner
arter basinc1 >15-18 mmHg ise, pulmoner arter
distorsiyonu, distal pulmoner arter stenozu
olanlarda, pulmoner arter indeksi suboptimal
olanlarda (Ef < %40, enddiyastolik basing >10-
12 mmHg), atriyoventrikiiler kapak yetersizligi,
aortopulmoner kollateraller, reaktif solunum
yollar1 hastalig1 olanlarda uygulanir.

Yiksek  riskli
yapildiginda plevral ve perikardiyal effiiz-

hastalarda  fenestrasyon
yonlar, mortalite ve take-down gereksinimi
fenestrasyon yapilmayan diisiik riskli hastalara
gore daha az bulunmustur (7,17,58,105,207).
Yine de ideal Fontan adaylarinda fenestrasyona
gerek yoktur, bu iglemin de arteriyel
desatiirasyon, emboli gibi riskleri oldugu
unutulmamali, yalmizca riskli  hastalarda
uygulanmalidir (17,57). Yiiksek riskli olmayan
hastalarda erken postoperatif donemde gegici
sistemik vendz hipertansiyon, PVR artisi,
ventrikiil disfonksiyonu goriildiigiinde, uzamis
plevral-perikardiyal efflizyonlar, asit varsa
fenestrasyon yapilmalidir (105). Fontan sonrasi
gec donemde diisiik kardiyak output, vendz
konjesyon ve buna sekonder komplikasyonlar
goriildiigiinde fenestrasyon denenebilir (108).

Fenestrasyon postoperatif gecici ventrikiil
disfonksiyonu olan hastalarda ventrikiil pre-
load’unu ve volliimiinii arttirip miyokard hi-
pertrofisi gerileyene dek kitle/voliim oranini
normal sinirlarda tutar. Fenestrasyon sonrasi
pulmoner arter stenozlarma balon dilatasyon,
aortopulmoner kollaterallere koil embolizasyon
yapilabilir. Fenestrasyon hastanin durumuna
gore balon test okliizyonla kapatilmay1 tolere
edebildigi en erken dénemde kapatilir, bu siire 6
aya dek uzayabilir (17,105).

Ozetle, giiniimiizde Fontan sirkiilasyonun hid-
rodinamik ve patofizyolojisinin daha iyi anlasil-
masi, gelisen teknik olanaklar ve tecriibe biriki-
mi ile fonksiyonel tek ventrikiillii hastalarin



tedavisinde optimal ¢6ziim yoniinde ilerlemeler
kaydedilmistir. Fontan operasyonu adaylarinin
risk faktorleri gdzoniine alarak secilmesi,
erken donemde hazirlayict operasyonlarin
uygulanmasi, yeni Fontan modifikasyonlar1 ve
fenestrasyon gibi girisimlerin yayginlasmasi ile
bugiin opere edilen hastalarda uzun donem
sonuglariin daha iyi olacagi sdylenebilir.
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