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Ozet

Amag: Bidireksiyonel kavopulmoner anastomoz tek ventrikiil fizyolojili hastalarda artarak kullanilan bir prosediir olmaktadir.
Anastomozun konstriiksiyonu sirasinda kardiyopulmoner bypasstan kacinilmasi gerekli inotropik destek miktarini, mekanik
ventilasyon siiresini ve plevral effiizyon insidansini azaltmaktadir.

Materyal ve Metod: Klinigimizde, yagslar1 6-36 ay arasinda, agirliklar1 5-13.5 kg arasinda degisen 17 tek ventrikiil fizyolojili hastaya
bidireksiyonel kavopulmoner anastomoz prosediirii uygulanmistir. Operasyonlar superior vena kava ve sag atriyum arasina
yerlestirilen gegici eksternal sant ile gerceklestirilmistir. Hastalarin teshisleri ise 11 hastada (%64) trikuspid atrezisi, 2 hastada (%12)
biiyiik arter transpozisyonu + ventrikiiler septal defekt + pulmoner stenoz, 2 hastada (%12) biiyiik arter transpozisyonu + ventrikiiler
septal defekt, 1 hastada (%6) double outlet sag ventrikiil + pulmoner stenoz ve 1 hastada (%6) Uhl anomalisi olarak saptanmustir.
Bilateral superior vena kavasi olan 4 hastaya bilateral kavopulmoner anastomoz yapilmistir. Biitiin hastalar prosediirii hemodinamik
bir problem yasamadan tolere etmislerdir.

Bulgular: 1ki hasta erken dénemde kaybedilmistir. Geri kalan hastalar operasyondan 6 saat sonra ekstiibe edilmislerdir. Yogun
bakimda kalis siireleri 1-3 giin arasinda degismistir. Onarim sonrasi arteriyel oksijen satiirasyonu %87-95 (ortalama %91.8), pulmoner
arter basinct ise 13-18 mmHg (ortalama 16 mmHg) arasinda bulunmustur.

Sonug: Bidireksiyonel kavopulmoner anastomoz iglemi, superior vena kava ile sag atriyum arasina yerlestirilen gecici bir sant ile
effektif bir sekilde gerceklestirilebilir. Bu prosediir, Fontan sirkiilasyonunda basamak operasyon olarak basari ile uygulanabilir. Gegici
eksternal sant kullanimi ise bu bagar1 oranin arttirabilir.

Anahtar kelimeler: Tek ventrikiil, eksternal sant, bidireksiyonel kavopulmoner anastomoz
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Summary

Background: Bidirectional cavopulmonary shunt has become an increasingly applied procedure in patients with single ventricle
physiology. The aviodance of cardiopulmonary bypass during the construction of anastomosis decreases the necessity of inotropic
support, the duration of mechanical ventilation and the incidence of pleural effusions.

Methods: In our institution, 17 patients with ages ranging from 6 to 36 months possessing single ventricle physiology underwent
bidirectional cavopulmonary anastomosis. Their weight ranged from 5 to 13.5 kg. The operations were performed by using a transient
shunt between the superior vena cava and right atrium. The diagnosis was tricuspid atresia in 11 patients (64%), transposition of the
great arteries + ventricular septal defect + pulmonary stenosis in 2 (12%), transposition of the great arteries + ventricular septal defect
in 2 (12%), double outlet right ventricle + pulmonary stenosis in 1 (6%), and Uhl’s anomaly in 1 (6%). Bilateral cavopulmonary
anastomosis was constructed in 4 patients who had bilateral superior vena cava. All of the patients tolerated the procedure well without
any hemodynamic compromise.

Results: There were 2 early deaths. The remaining patients were extubated within 6 hours. The intensive care unit stay length ranged
from 1 to 3 days. Postrepair mean arterial oxygen saturation was 91.8% (87-95%). Pulmonary arterial pressure ranged from 13 mmHg
to 18 mmHg.

Conclusions: Bidirectional cavopulmonary anastomosis can be performed effectively by using a transient shunt between the superior
vena cava and the right atrium. This procedure can be operated succesfully as stage operation in Fontan circulation. Also the usage of
temporary external shunt can achieve success rate.
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Giris

Fonksiyonel tek ventrikiilli hastalarda en 6nemli sorun
sistemik ve pulmoner dolasgim kaninin tek bir ventrikiilden
pompalanmasidir. Bu durumda mevcut tek ventrikiil artan bir
voliim yiikii ile karsilagmaktadir. Bu anomaliye sahip kalpler
cift girisli-cikishi ventrikiil (sag, sol veya intermine) ya da
atriyoventrikiiler baglant1 yoklugu ile karakterizedir. Bunlarin
cogunda gercekte bir biiyiik, bir de kiiciik gelismemis ventrikiil
vardir [1]. Kalbin pompa fonksiyonu tek bir ventrikiil
tarafindan {stlenildigi i¢in fonksiyonel tek ventrikiil olarak
isimlendirilmektedir. Fonksiyonel tek ventrikiil kavrami ana
ventrikiil morfolojisi, ventrikiilo-arteriyel baglant1 tipi, ilave
lezyonlar ve biiyiik damarlarin akim 6zelliklerine gore klinik
ve hemodinamik acidan farkliliklar gosteren heterojen bir
grubu icine alir [2]. Tek ventrikiil fizyolojili hastalarda
ilk kavopulmoner anastomoz 1958’de Glenn [3] tarafindan
bildirilmistir. Standart Glenn santinda divize edilen sag
pulmoner arter, superior vena kavanin (SVK) sol kenarina
u¢ yan anastomoz edilir. Gliniimiizde bu santin kullanimi
sag§ ve sol pulmoner arterin devamlilifinin olmadi§1
durumlarla smnirlidir [4]. Kisaca vena kava superiorun
divize edilmeden sag pulmoner artere u¢ yan anastomozu
seklinde tanimlayabilecegimiz bidireksiyonel kavo-pulmoner
anastomoz (BKA), standart Glenn anastomozuna gore
ventrikiil fonksiyonlar: iizerine olumlu etkileri ve orta - uzun
donemdeki olumlu sonuglar1 nedeniyle son yillarda kabul
edilebilen bir girisim olmugtur. Bidireksiyonel kavo-pulmoner
anastomozda akim her iki akcigere dagilir, pulmoner arterler
arast biitiinlilk bozulmayarak anatomi korunmus olur. Boylece
vendz doniisiin bir boliimii direk olarak akcigerlere giderken
mevcut tek ventrikiil sadece sistemik dolasima pompa gorevi
goriir. Pulmoner arterler diisiik basing ile perfiize edilirken
ventrikiil volim yiikii ile karsilagsmaz. Sonraki total kavo-
pulmoner anastomoz (TKPA) icin en uygun anatomik ve
fizyolojik kosullar hazirlanir. Fontan sirkiilasyonu ig¢in
basamak olarak kabul edilmekle birlikte, ayn1 zamanda bazi
olgularda TKPA’ya alternatif tedavi olarak goriilmektedir [5].
Bidireksiyonel kavopulmoner anastomozun kesin kriterleri
halen net degildir. Bircok cerrah pulmoner arter ortalama
basincini kriter olarak almakta ve bu degerin de 18 mmHg’dan
az olmasinin ideal olacagini savunmaktadir [4]. Hatta
pulmoner arter ortalama basincinin 15 mmHg’dan az olmasi
gerekliligini savunan otorler de mevcuttur [6]. Bidireksiyonel
kavopulmoner anastomoz, TKPA i¢in yiiksek risk tasiyan
hastalarda TKPA’ya gore daha diisiik morbidite ve mortaliteyle
uygulanmaktadir [7]. Sistemik arter - pulmoner arter sant
islemine gore bagka pulmoner kan akimi kaynagi birakilmazsa
vendz desatiire kan pulmoner artere ventrikiile voliim yiikii
yiiklemeden verilir. Diisiik basingli vendz akim nedeniyle
pulmoner vaskiiler rezistans (PVR) yiikselmesi ihtimali azalir.
Bidireksiyonel kavo-pulmoner anastomoz islemi ile birlikte
onceki sistemik-pulmoner arter sant kaldirilirsa, ventrikiiliin ig
yiikii ve atriyo-ventrikiiler (A-V) kapak regiirjitasyonu azalir.
Kardiyopulmoner bypass (KPB) altinda veya KPB'ye
girilmeden gegici kavoatriyal sant ile uygulanabilir. Eksternal
sant ile yapilacak olgularda restriktif olmayan atriyal septal
defekt (ASD) olmasi, A-Vkapak yetersizliginin olmamasi veya
hafif yetersizlik olmasi, korreksiyon gerektirecek intrakardiyak
patolojinin olmamasi gereklidir. Bidireksiyonel kavo-pulmoner
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anastomozun KPB’ye girilmeden yapilmas: halinde, KPB’nin
ventrikiil fonksiyonu, pulmoner fonksiyon ve tiim viicut
iizerindeki zararli yan etkilerinden hasta korunmus olmaktadir.
Bu sekilde erken postoperatif donemde daha iyi bir
hemodinami, daha erken ekstiibasyon, postoperatif siirecte
daha az kan ve kan iirlinii kullanimi saglanmaktadir [8].

Materyal ve Metod

Klinigimizde son 3 yilda yaglar1 6-36 ay arasinda degisen 17
olguya fonksiyonel tek ventrikiil tanisi ile BKA ameliyati
yapildi. Olgularin agirligr 5-13.5 kg (ortalama 8.4 kg) arasinda
degismekte idi. Hastalarin tiimii preoperatif ekokardiyografi
ile, 4 hasta (%24) ek olarak kardiyak kateterizasyon ile
degerlendirildi. Onbir olgu trikiispit atrezisi (TA), 2 olgu (%12)
biiyiik arter transpozisyonu (BAT) + ventrikiiler septal defekt
(VSD) + pulmoner stenoz (PS) + rudimenter sol ventrikiil, 2
olgu (%12) BAT + VSD + rudimenter sol ventrikiil, 1 olgu
(%6) cift cikish sag ventrikiill (CCSV) + rudimenter sag
ventrikiil + PS, 1 olgu (%6) Uhl anomalisi tanilarina sahipti
(Sekil 1). Dort olguda persistan sol superior vena cava
mevcuttu (Tablo 1). Vakalardan 7 tanesine (%41) neonatal
donemde sistemik - pulmoner sant, 2 olguya (%12) da
pulmoner bandlama (PB) operasyonu yapilmist1 (Tablo 2). Bir
olguda balon atriyal septostomi (BAS) uygulanmisti. Yedi
olguya (%41) ilk operasyon olarak BKA uygulandi. Olgularin

Tablo 1. Hastalara ait veriler.

Tlave anomali Infund. PFO Pers Sol
Stenoz Sve
3 2 4

Palyatif operasyon =~ mBT Pulmoner Atriyal
shunt Banding  septostomi
7 2 1

Yapilan operasyon Eksternal shunt (+) Eksternal shunt (-)

ve shunt kullanim (Pers Sol SVC)
BKA 13 4 (Bilateral)
BKA = bidireksiyonel kavopulmoner anastomoz; Infund = infundubiler;

mBT = modifiye Blalock Taussig; Pers Sol SVC = persistan sol superior vena
cava; PFO = patent foramen ovale
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Sekil 1. Olgularin dagilimi.
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Tablo 2. Hasta tanilarina gore yapilan operasyonlar.

5 olgu TA + VSD +PS %41
MBT sant yapilan 1 olgu TA + IVS + PA
hastalar
1 olgu BAT + VSD + PS
PB yapilan hastalar 1 olgu TA + VSD P%11.7
1 olgu BAT + VSD
BAS yapilan hastalar 1 olgu TA + PS + VSD %35.8
Tek seansta BKA 3 olgu TA + VSD Y041

yapilan hastalar )
1 olgu TA + VSD + Dekstrokardi

1 olgu BAT + VSD + PS
1 olgu CCSV +PS

lolgu Uhl anomalisi

BAS = balon atriyal septostomi; BAT = biiyiik arter transpozisyon; IVS = intakt
ventrikiiler septum; PA = pulmoner atrezi; PB = Pulmoner banding; PS =
pulmoner stenoz; TA = trikiispid atrezisi; VSO = ventrikiiler septal defekt

Resim 1. Glenn anastomozunun bitirilmis halinin sematik
goriintiisii.

Resim 2. Bir olguya ait postoperatif anjiyo goriintiisii.
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Resim 3. Farkli bir olguya ait postoperatif anjiyo goriintiisii.
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Sekil 2. Olgulara ait preoperatif parametreler.
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Sekil 3. Olgulara ait postoperatif parametreler.

preoperatif oksijen saturasyonu (Sa0,) %50-71 (ortalama
%57.8) idi. Preoperatif pulmoner arter basinci (PAP) 12-17
mmHg (ortalama 14.5 mmHg), preoperatif ortalama
hematokrit degeri (Htc) %52-58 (ortalama %54.6) idi (Sekil 2).

Cerrahi  Teknik

Tiim olgulara medyan sternotomi ile yaklasildi. Daha 6nce
modifiye Blalock Taussig (mBT) sant yapilmis olgularda sant
prepare edilerek doniildii. Onceden PB yapilmis olan olgularda
band bolgesi prepare edildi. Aort, SVK (varsa sol superior vena
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kava), innominate ven, gerekirse sol pulmoner arter prepare
edildi. Azigos veni divize edildi. Tiim olgularda sag pulmoner
arter ve sol atriyum basinglan 6l¢iildii. Pulmoner arter ¢api /
SVK cap1 oram > 1/2 olmasina dikkat edildi. innominate ven -
SVK bileskesine ve sag atriyuma burs dikisleri konarak 100
U/kg’dan i.v. heparinizasyondan sonra gegici kavoatriyal sant
yerlestirildi. Klempaji takiben SVK sag atriyuma giris yerinden
transsekte edilerek atriyal taraf kendi iizerine dikildi. Sag
pulmoner arterin iist 6n yiiziine yapilan arteriyotomiye 6/0
polipropilen dikisle SVK u¢ yan anastomoz edildi. Gegici sant
kaniilleri almarak iglem sonlandirildi (Resim 1). Sol superior
vena kavast olan 4 olguda bilateral BKAyapildi. Bu olgularda
eksternal sant kullamlmadi. Onceden mBT sant yapilmis 7
olgunun tiimiinde islem sonrasi santlar ligatiire edildi. Cift
cikimli sag ventrikiil + PS’li bir olguda ana pulmoner arter
ligatiire edildi. Onceden pulmoner bandlama yapilmis iki
olgudan birinde band biraz daha sikildi. Diger olgularda ana
pulmoner artere dokunulmadi.

Bulgular

Iki olgu (%11,7) erken dénemde kaybedildi. Trikiispid atrezisi
tanisi ile opere edilen 1 olgu postoperatif 2. giin, Uhl anomalisi
tanisi ile opere edilen 1 olgu postoperatif 1. giin diisiik kalp
debisi nedeniyle kaybedildi. Bir olguda gecici sag diafram
paralizisi saptandi. Diger olgularda morbidite olmadi.
Olgularin postoperatif hemodinamileri stabil seyretti. Tim
olgular postoperatif 2-12. saatlerde (ortalama 6. saatte) ekstiibe
edildi. Yogun bakimda kalis siireleri 1-3 giin arasinda degisti.
Olgularin postoperatif SaO, %87-95 (ortalama %91.8), PAP
13-18 mmHg (ortalama 16 mmHg), Htc %42-56 (ortalama
%46) olarak olciildii (Sekil 3). Postoperatif erken donemde
hastalar diisiik dozda heparinize edildiler. Daha sonra herhangi
bir antiagregan veya antikoagulan verilmedi. Postoperatif
erken donemde uzayan plevral effiizyon goriilmedi. Olgularin
3 ay - 3 yillik takiplerinde mortaliteye veya major
komplikasyona rastlanmadi (Resim 2,3).

Tartisma

Bidireksiyonel kavopulmoner anastomoz bugiin bir¢ok merkez
tarafindan Fontan sirkiilasyonunun sonuclarini gelistirmede ve
iyilestirmede bir strateji olarak kabul edilmektedir [6,7].
1980°li yillarin sonlarinda BKA yapilmis hastalara ait iyi
sonuclar bildirilmeye baslanmistir. Ozellikle pulmoner
arterlerin devamliliginin korunmasinin Fontan sirkiilasyonu
icin 6nemi ve bu operasyon icin dogal bir basamak oldugu
vurgulanmistir [6]. 1992°de Norwood [9] hipoplastik sol
ventrikiilli hastalarda yaptig1 seride total kavopulmoner
anastomoz oncesinde yapilan BKA’nin ventrikiil diyastolik
fonksiyonlarin1 en iyi sekilde korudugunu bildirmistir.
Klinigimizde de BKA yapilan 17 olgudan 4’iinde (%24)
ekstrakardiyak TKPA ameliyat1 basar1 ile uygulanmigtir.
Bidireksiyonel kavo-pulmoner anastomozun KPB’ye
girilmeden yapilmasi halinde KPB’nin ventrikiil fonksiyonu,
pulmoner fonksiyon ve tiim viicut iizerindeki zararli yan
etkilerinden hasta korunmus olmaktadir [8]. Bizim tiim
olgularimizda BKA, KPB’ye girilmeden gecici eksternal santla
yapilmigtir. Postoperatif donemde stabil bir hemodinami ve
2-12 saat arasinda ekstiibasyon saglandigi goriilmiistiir.
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Akcigerlere yonelik ilave bir pulsatil akimimn gerekliligi hala
tartigsmali bir konudur. Mainwaring ve arkadaglarma [10] gore
ilave pulmoner akimi olmayan hastalar daha iyi bir yasam
kalitesine sahip olmakta, ilave pulmoner akim plevral efiizyon
olasiligini ve hastanede kalig siiresini arttirmaktadir Henry ve
arkadaglar1 [11] 205 hastalik serilerinde aksesuvar pulmoner
akim kullandiklart hastalarin  hastane mortalite ve
morbiditesinin kullanmadiklar1 gruba gore farkli olmadigim
bildirmislerdir.

Aksesuvar pulmoner akim kullanilan olgularda, sistemik ve
pulmoner kollateral gelisiminin daha az oldugu bildirilmigtir
[12,13]. Bizim 1 olgumuzda (%6) ana pulmoner arter ligatiire
edilmistir. Onceden mBT sant yapilmis olgularimizda santlar
BKAsonras: ligatiire edilmistir. Bandlama yapilmis bir olguda
bant biraz daha sikilmigtir. Diger olgularda ana pulmoner artere
dokunulmamustir. Bu hastalarda erken ve orta donemde
morbidite hastanede kalis siireleri ve yasam kalitesi agisindan
fark goriilmemistir.

Mendelson ve arkadaglar1 [14] BKAsonrasi sol pulmoner arter
capinda %13 azalma oldugunu, Reddy ve arkadaglar1 [15] ise
BKA sonras1 pulmoner arter gelisiminde sag ile sol pulmoner
arter arasinda farklilik olmadigini ve BKA'nin Fontan sonuglari
icin risk olusturmadigimi bildirmislerdir. Hastalarimizin ise
pulmoner arter basinglarinda erken dénemde 1-3 mmHg artig
goriilmiigtiir. Postoperatif 3 hastada yapilan dl¢iimde degisiklik
saptanmamustir. Bidireksiyonel kavo-pulmoner anastomoz
sonrasi Freedom ve arkadaslar1 [16] %31 oraninda sistemik
vendz kollateral gelisimi izlemislerdir. Bizim serimizde 3 ay -
3 yillik takiplerde hastalarimizda siyanoz gelisimi
gozlenmemistir. Doff ve arkadaglar1 [12] BKA sonrasi gelisen
kollateralleri anjiyografik olarak goriintiilemisler ve dnceden
sag taraftan sistemik pulmoner arter sant1 ve BKAoncesi diisiik
ventrikiil enddiyastolik basinci olan, diisiik pulmoner vaskiiler
rezistansli ve BKA operasyonu sirasinda KPB kullanilmis
olgularda daha yiiksek oranda kollateral gelistigini, kollateral
gelisiminin uzayan plevral effiizyonla ilgili olmadigini
bildirmislerdir. Klasik Glenn sonras1 %25 oraninda goriilebilen
bu komplikasyon BKA sonrasi ¢ok daha diisiik oranlarda
bildirilmistir [17,19]. Mc Elhinney ve arkadaglar1 [20]
heterotaksi sendromlarinda ve kiigiik yaslarda Glenn
anastomozu yapilan olgularda sistemik pulmoner kollateral
gelisiminin daha sik gordiiklerini bildirmislerdir. Olgularimizin
3 ay - 3 yillik takiplerinde aortopulmoner kollateral ya da
pulmoner  arteriyovendéz  malformasyon  gelisimine
rastlanilmamustir. Cesitli serilerde operasyonun erken dénem
mortalitesi %0-33 arasinda degismektedir [21]. Tek ventrikiil
fizyolojisindeki tiim hastalarda, pulmoner arterlerin kiiciik ve
pulmoner vaskiiler rezistansin yiiksek oldugu yasamin ilk
aylarinda sistemik arteriyel pulmoner sant ile palyasyon

saglanabilir. Alt1 aydan sonraki donemde ve total
kavopulmoner anastomoz i¢in riskli 12 aydan biiyiik
cocuklarda BKA diisik mortalite ve morbidite ile

yapilabilmektedir. TKPA adayi olan hastalarda ventrikiil
fonksyonlarini koruyan, orta ve uzun donemde iyi bir
palyasyon saglayan BKA’nin basamak operasyonu olarak
basar1 ile kullanilabilecegi, gecici eksternal sant ile diisiik
mortalite ve morbiditeyle yapilabilecegi kanisindayiz.
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