Atay et al Turkish J Thorac Cardiovasc Surg
Double Outlet Right Ventricle 2004;12:64-69

Cift Cikiml1 Sag Ventrikiil

DOUBLE OUTLET RIGHT VENTRICLE

Yiiksel Atay, Hikmet fyem, Tahir Yagdi, *Ertiirk Levent, *Ruhi Ozyiirek, Emin Alp Alayunt

Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Kalp Damar Cerrahisi Ana Bilim Dali, Izmir
*Ege Universitesi Tip Fakiiltesi, Pediatrik Kardiyoloji Ana Bilim Dali, Izmir

(")zet

Cift ¢ikimli sag ventrikiil konjenital kalp hastaliklar1 iginde olduk¢a nadir goriilen bir anomalidir. Her iki biiyiik arterin morfolojik sag
ventrikiilden koken almasi olarak tanimlanan ¢ift ¢ikimli sag ventrikiil, bir ventikiiloarteriyel baglant1 anomalisi tipidir. Patolojiye eslik
eden ventrikiiler septal defekt tipine ve ek kardiyak anomali olup olmamasina gore farkli klinik bulgular vermektedir. Anomalinin ¢ok
sayida farkli tipi olmasi nedeniyle tanimlandig1 giinden bugiine kadar bir ¢ok palyatif ve tam diizeltme operasyonlar1 gelistirilmistir.
Anomali klinik olarak genellikle dogumdan sonraki ilk iki ay icinde siyanoz veya konjestif kalp yetmezligi bulgulari ile kendini
gostermektedir. Zamaninda ameliyat edilmeyen olgular postoperatif erken donemde sag yetmezlik ve diisiik kardiyak debi nedeniyle
olmektedirler. Cerrahi sonuglar ise ventrikiiler septal defektin lokalizasyonuna gore degismektedir. Bu derlemede cift ¢ikimli sag
ventrikiil tipleri, patolojiye eslik eden ek kardiyak anomalileri, klinik bulgulari, tan1 metodlart ve uygulanan cerrahi iglemler klinik
deneyimimiz ve ilgili literatiir esliginde tartigtlmistir.
Anabhtar kelimeler: Cift ¢ikimli sag ventrikiil, intraventrikiiler tiinel tamiri, sag ventrikiil ¢ikim yolu rekonstriiksiyonu
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Summary

Double outlet right ventricle is a relatively uncommon anomaly among the congenital heart diseases. It is a form of abnormal
ventriculoarterial connection. Great arteries originate from the morphologically right ventricle. The differential clinical signs and
symptoms depend on the ventricular septal defect type and also the additional cardiac anomalies. Various anatomic subtypes are
present. Many different types of either palliative or corrective surgical procedures have been developed. The clinical findings like
cyanosis or congestive heart failure become apparent in the first two months of life. Right ventricular failure and low cardiac output
are important predictors of postoperative early mortality for the patients who are not operated on in time. The surgical results depend
on the ventricular septal defect localization. Types of double outlet right ventricle, additional cardiac anomalies, clinical signs and
symptoms, diagnosis and surgical procedures are discussed in this literately reviewed article.
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Cift ¢ikimli sag ventrikiil (CCSV) her iki biiyiik arterin
morfolojik sag ventrikiilden c¢ikmasiyla karakterize bir
konjenital kalp anomalisidir [1]. Sol ventrikiiliin tek ¢ikis yolu
olan ventrikiiler septal defekt (VSD) ¢cogu zaman bu anomaliye

tam olmayan absorbsiyonu sonucunda olugsmaktadir [2].

Fizyopatoloji

Patolojinin tanimlanmas: kardiyak segmentler yoniinden ele

eslik etmektedir. Cift ¢cikimli sag ventrikiil ilk kez 1957 yilinda
Witham tarafindan tanimlanmig ve CCSV ile VSD’nin tamirini
de ilk kez Kirklin ve arkadaglar1 yine ayn1 yil yapmistir [2,3].
Bu anomali yiizbin dogumda 9 ¢ocukta ve her iki cinste esit
oranda goriilmektedir. Etiyoloji tam olarak bilinmemekle
birlikte CCSV’1i hastalarin %80’nin prematiir oldugu, trizomi
18 anomalisin de ise %5 oraninda CCSV’ye rastlanildigi
belirtilmektedir [2].

Embriyoloji

Cift cikimli sag ventrikiiliin farkli tiplerinin bulunmasi
embriyogenezis ve morfogenezis konularinda degisik
diislincelere neden olmustur. Anderson’a gore CCSV,
embriyonik hayatta konus septumunun, Fallot tetrolojisinden
daha fazla, saat yoniiniin tersine rotasyon yapmasi ve aort ile
mitral kapak arasindaki bulboventrikiiler kenarin yoklugu veya

alindiginda klinik ve cerrahi yaklagimlar acisindan biiyiik
kolayliklar saglamaktadir. Cift ¢ikimli sag ventrikiilde
atriyoventrikiiler iligki siklikla konkordan (%86), nadir olarak
diskordandir [2,3]. Aort ve pulmoner arterler de birbirlerine
gore dort farkli pozisyonda bulunurlar [4] (Tablo 1). En sik
rastlanan normal pozisyondaki aort ve pulmoner arterdir.

Cift ¢ikimli sag ventrikiilde VSD patolojinin en 6nemli kismini
olusturur. Sol ventrikiiliin tek ¢ikis yolu VSD aracilig: iledir.
Birden fazla defektli veya intakt interventrikiiler septumlu
olgular nadir de olsa bildirilmistir [2]. Ventrikiiler septal defekt
biiylik damarlarla iligkisi bakimindan dort alt gruba ayrilir.
Bunlar subaortik, subpulmoner, ¢ift iligkili (double commited)
ve iligkisiz (noncommited) VSD’dir [4] (Sekil 1). Subaortik
VSD en sik (%60) goriilen tipidir. Subpulmoner VSD ikinci
siklikta (%30) goriilir ve CCSV ile subpulmoner VSD
beraberligine Taussig—Bing anomalisi ad1 verilir [1,3]. “Double
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Tablo 1. Aort ve pulmoner arterlerin birbirlerine gore
pozisyonlar1.

1) Normal: Aort pulmoner arterin saginda ve arkasindadir.

2) Yan yana: Aort ve pulmoner arter yanyanadir ve aort
pulmoner arterin sagindadir.

3) Dekstromalpozisyon: Aort pulmoner arterin oniinde ve
sagidadir

4) Levomalpozisyon: Aort pulmoner arterin oniinde ve
solundadir.

Tablo 2. Cift ¢ikimli sag ventrikiile eslik eden kardiyovaskiiler
anomaliler.

* Pulmoner stenoz

¢ Pulmoner vaskiiler tikayici hastalik

* Arkus aorta anomalileri (aort stenozu, aort koarktasyonu vs)
* Sistemik ve pulmoner vendz doniis anomalileri
 Atriyoventrikiiler kanal defektleri

» Restriktif ventrikiiler septal defekt

* Atriyal septal defekt

 Patent duktus arteriyosus

* Dekstrokardi

committed” VSD Stewart ve arkadaslarinin serisinde %3,
Kirklin ve arkadaslarinin serisinde %8, “noncommitted” VSD
ise farkli serilerde %15-20 oranlarinda bildirilmistir [5]. Cift
cikimli sag ventrikiilde anormal arteriyoventrikiiler baglanti
disinda infundibuler septum, ventrikiiloinfundibuler fold,
trabekiiloseptomarginalis ve bu yapinin anterior ve
posteriorundaki kenarlar arasindaki iliski ile VSD tipi,
trikiispid ve pulmoner kapaklar arasindaki uzaklik, biiyiik
arterlerin kendi arasindaki ve VSD ile olan iliskileri patolojinin
agirligini ve tedavi stratejisini degistiren ozelliklerdir [3]. Cift
cikimli sag ventrikiilde VSD subaortik ve subpulmoner tipte
trabekiiloseptomarginalisin kenarlarinin arasinda yer alir.
Infundibuler septumun trabekiiloseptomarginalisin anterior
kenarina yapigmast VSD’yi subaortik yapar. Buna karsilik
infundibuler septum trabekiiloseptomarginalisin posterior
kenarina yapisirsa VSD subpulmoner olur. Double commited
VSD infundibuler septumda biiyiik bir defekt varliginda olusur.
Noncommited VSD ise atrioventrikiiler septal defekt veya
inlet VSD varliginda goriiliir. Aort ile VSD arasindaki uzaklig:
sag yerlesimli uzanti gosteren ventrikiiloinfundibuler fold
belirler.

Cift ¢cikimli sag ventrikiilde koroner arterler siklikla normal
olmasina ragmen, koroner arter anomalileri genis bir spektrum
gostermektedir [6]. Tetraloji tipindeki CCSV’de sol koroner
arter sag koroner arterden c¢ikabilmektedir [4]. Aortast
levopozisyonda olan CCSV’de ise sag koroner arter, sag
ventrikiil ¢ikis yolunun Oniinden gecebilir. Bunun yaninda
“side by side” biiyiik arter iligkili ve subpulmoner VSD’li
CCSV’de koroner arterlerin intramural seyretme egilimi vardir.
Cift ¢cikimli sag ventrikiile bazi 6zel problemler ile kardiyak
anomaliler eslik edebilir ve bunlar degisik sorunlar
olusturabilirler (Tablo 2). Sag ventrikiil ¢ikim yolu ozellikle
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Sekil 1. Cift ¢ikimli sag ventrikiil de VSD tipleri.
Sekil 1A. Subaortik VSD.

Sekil 1B. Subpulmoner VSD.

Sekil 1C. Double committed VSD.

Sekil 1D. Noncommitted VSD.

subpulmoner VSD’li hastalarda infundibuler septum ve
ventrikiiloinfundibuler fold arasinda kalmasi nedeniyle
daralmaktadir. Ayrica sag ventrikiil ¢cikim yolundaki muskiiler
band ve anormal atriyoventrikiiler kapak pozisyonu da sag
ventrikiil ¢ikim yolunda darligina neden olabilmektedir. Bunun
yaninda cerrahi sonuglar agisindan oldukg¢a ©nemli olan
atriyoventrikiiler kapak dokusundan interventrikiiler septuma
olan baglantilarda, VSD genisletilmeden veya baglantilar
ortadan kaldirilmadan operasyon yapilirsa sistemik ¢ikim yolu
darliklar1 ortaya cikabilir. Bunun igin infundibuler septumu
rezeke etmek gerekebilir [3].

Seyrek olarak goriilen bir diger problem olan ventriikiiler
hipoplazide, kiigiik  ventrikiilin  oldugu  taraftaki
atriyoventrikiiler kapaga dikkat etmek gerekir. Sol ventrikiil
hipoplazisi olan hastalarda oncelikle mitral stenoz, mitral atrezi
veya mitral kapakta major "overriding" ve "straddling"
diisiinmek gerekir. Ozellikle anterior yerlesimli VSD’lerde
mitral kapakta "overriding" veya "straddling" cesitli yayinlarda
bildirilmistir [1,3].

Klinik

Cift cikimli sag ventrikiilin oldukca farkli anatomik
kombinasyonlarinin bulunmasi benzer olarak pulmoner kan
akiminin az veya fazla olmasma bagl genig spektrumlu bir
kardiyopulmoner fizyolojiyi beraberinde getirmektedir. Genel
olarak CCSV’de sistemik ve pulmoner kan akimint VSD’nin
pozisyonu, ¢ap1 ve biiyiik arterlerle olan iligkisi belirler. Bu
anatomik kombinasyonlar sonucunda fizyolojik olarak
siyanozdan konjestif kalp yetmezligine ve pulmoner 6deme
kadar tibbi ve cerrahi tedavi gerektiren oldukca farkli klinik
tablolar meydana gelmektedir [8].

Cift cikimli sag ventrikiillii bebeklerde hayatin ortalama ilk iki
ay1 igerisinde konjestif kalp yetmezligi veya siyanoz bulgular
ortaya ¢ikmaya baglar. Hastalarin klinigi ile hemodinamik
bulgular1 patolojiye eslik eden pulmoner stenoz ve VSD’nin
biiyiik arterlerle iligkisine gore degisiklikler gosterir [2,8].
Pulmoner stenoz olmayan subaortik VSD’li olgularda soldan
saga sant nedeniyle pulmoner akim fazladir ve buna bagl sol
ventrikiil disfonksiyonu, tekrarlayan akciger enfeksiyonlar1 ve
fiziksel gelisme geriligi dikkat cekmektedir. Subpulmoner
VSD’li olgularda ve pulmoner stenozlu subaortik VSD’li
olgularda dogumdan sonraki ilk aylarda siyanoz goriilmektedir.
Subaortik VSD’li CCSV’de pulmoner stenoz varsa klinik ve
hemodinamik bulgular Fallot tetralojisinde oldugu gibidir. Iki
patoloji arasindaki klinik ayirimi1 yapmak ¢ogu zaman miimkiin
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Resim 1. TTE‘de subpulmoner VSD’li CCSV goriintiisii.

olmaz. Hipoksik krizler (spell) ve parmaklarda ¢omaklagma
goriilebilir [2]. Subpulmoner VSD’li CCSV’de pulmoner
stenoz varsa siyanoz daha erken baslar ve ¢ok daha agir
seyreder. Hipoksik krizler daha siktir. Cift iliskili VSD’li
CCSV’li olgularda dogumdan itibaren siyanoz vardir ve yas
ilerledikge artar. liskisiz VSD’li CCSV’de ise siyanoz seyrek
olarak izlenmektedir [2].

Tam

Cift cikimli sag ventrikiilde tan1 icin anamnez ve fizik muayene
yaninda elektrokardiyografi, transtorasik ekokardiyografi
(TTE) ve kardiyak kateterizasyondan yararlanilir. Ortalama
tani yast ikinci aydan oncedir [9]. Cift ¢tkimli sag ventrikiilde
TTE’ nin 6nemli bir tan1 yontemi oldugu ve cerrahi igin 6nemli
parametreler Tablo 3’de gosterilmistir [10]. Bu hastalarin
cogunda tan1 ve uygulanacak cerrahi yontemin preoperatif
hazirligi igin renkli doppler ve TTE inceleme yeterli olmaktadir
(Resim 1). Manyetik rezonans goriintiileme (MR) ise 6zellikle
pulmoner arter ve dallarinin gosterilmesinde tamamlayict bir
yontem olarak gittikge artan bir siklikta kullanilmaktadir [11].
Cift ¢ikimli sag ventrikiilde koroner arter anatomisinin
belirlenmesi i¢in ise kardiyak kateterizasyon halen kullanilan
en iyi yontemdir [6].

Ayirict Tam

Soldan saga sant1 fazla olan pulmoner hipertansiyonlu izole
genis VSD’ler siklikla subaortik defektli pulmoner stenozu
olmayan CCSV’ye benzerler ve ayirici tanida dikkat edilmesi
gereklidir. Bunun yaninda yazarlar tarafindan tartisma konusu
olan bir diger durumda subaortik VSD’li pulmoner stenozlu
CCSV’li olgularin Fallot tetralojili hastalara hem klinik, hem
de ekokardiografik olarak benzer bulgular vermesidir [2].
Zaten embriyolojik gelismeye bakildiginda Fallot tetralojisi
ve CCSV’nin birbirine ni¢in bu kadar benzer bulgular
verdigi anlagilmaktadir. Bu nedenle Fallot tetralojisinde
ekokardiyografik olarak mitral-aortik devamlilik izlenmekte
buna karsihk CCSV’de ise atriyoventrikiiler ve semilunar
kapaklar arasinda bir devamlilik izlenmemektedir.

Cerrahi Tedavi

Cift cikimli sag ventrikiil varliginda cerrahi tedavi endikasyonu
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Tablo 3. Cift cikimli sag ventrikiilde transtorasik
ekokardiyografide cerrahi i¢in 6nemli parametreler.

 Her iki ventrikiiliin ¢ap1 ve fonksiyonu
* Arteriyel iligkiler

* Ventrikiiler septal defektin ventrikiiler septumla olan
pozisyonu

* Ventrikiiler septal defektin arteriyel kapaklara yakinligi
* Ventrikiiler septal defektin ¢ap1

¢ Infundibuler septum uzantis1 ve katlantilart
 Atriyoventrikiiler kapaklarin anatomi ve fonksiyonu

* Atriyoventrikiiler kapaklardan infundibuluma uzanan kordal
baglantilar

¢ Pulmoner ve trikuspid kapaklar arasindaki uzaklik
* Ventrikiiler ¢ikim yolundaki bazi obstriiktif lezyonlar
* Aort veya pulmoner arterdeki baz1 obstriiktif lezyonlar

vardir. Konjestif yetmezlik ve progressif siyanoz olusmadan
once miimkiin olan en erken yasta ameliyat edilmelidir. Cerrahi
yast geciktikce Olim ve aritmi riski artmaktadir. Cerrahi,
palyatif ve tam diizeltici ameliyatlar olmak {iizere iki grupta
incelenmektedir. Tam diizeltici ameliyatlar patolojiye eslik
eden VSD tipine gore siniflandirilabilir.

Palyatif Operasyonlar

Erken donemde siyanotik olgular i¢in sistemik-pulmoner sant,
konjestif kalp yetmezligi igin ise pulmoner artere banding gibi
palyatif operasyonlar yapilmaktadir. Bunun yaninda erken
donemde yapilan diger palyatif miidahaleler arasinda aort
koarktasyonu veya varsa aortana diger anomalilerinin tamiri,
balon veya agik atriyal septostomi ve patent duktus arterisus
ligasyonu sayilabilir [7]. Ancak yapilan ¢aligmalarda palyatif
operasyonlarin mortalite ve morbiditesinin tam diizeltici
operasyonlara oranla yiiksek olmasi cerrahlari tipi ne olursa
olsun CCSV’li olgularda hayatin ilk 6 ayinda tam diizeltici
kesin operasyonu yapmaya yonlendirmektedir.

Tam Diizeltici Operasyonlar

Subaortik VSD’li CCSV’de tamir yéntemleri

Oncelikli amac yeterli biiyiikliige sahip iki adet ventrikiil
olusturmak ve obsriiksiyonsuz normal ventrikiiloarteriyel
konneksiyona sahip olmaktir. Subaortik VSD ile seyreden bu
anomali tipinde pulmoner ¢ikim yolu posteriorda kalacak
sekilde, aort ile VSD arasinda intraventrikiiler tiinel olusturulur
[12]. Subaortik VSD’li CCSV’de baslica intraventrikiiler tamir
ve Rastelli tipi tamir olmak iizere iki tip tamir s6z konusudur.

Intraventrikiiler Tamir

Bu tip tamirde VSD’nin biiyiikliigii, aort kapak orifisine gore
pozisyonu, konal septum wuzunlugu ve pozisyonu
(intraventrikiiler tiinelle olan iligkisi), trikiispid kapaktan konal
septuma olan kordal baglantilarin varligi, pariyetal ve septal
bandlarin boyutu, pulmoner kapak annulusunun boyutu ve
VSD’nin  posteroinferior kenart1 (His hiizmelerinin
lokalizasyonu) sistematik bir sekilde degerlendirilmelidir [13].
Intraventrikiiler tiinel olusturulmadan énce sol ventrikiil ¢ikim
yolu obstriiksiyonu olusturmayan bir yol tespit edilmelidir.
Aort pulmoner arterin Oniinde iken ©nemli olan nokta,
pulmoner ve trikuspid kapaklar arasindaki mesafenin tiinel
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Sekil 2A. Subaortik ventrikiiler septal defekt. 2B. Ventrikiiler
septal defektin dakron greft ile tiinel intraventrikiiler
olusturularak tamiri.

Ao = aort; PA = pulmonary arter; TV = trikiispid kapak

olusturulmasina uygun olup olmadiginin hesaplanmasidir. Bu
mesafe dar ise iki alternatif vardir. Birincisi arteriyel switch
operasyonu (sol ventrikiil pulmoner arter iletigsimi agiksa ve
pulmoner kapak ol¢iisii uygunsa), ikincisi Rastelli tipi
tamirdir. Genellikle sol ventrikiil ¢ikis yolunda tiinel
olusturmak i¢in dakron greft kullanilir. Tiinel VSD ile aortik
annulus arasinda olusturulur (Sekil 2). Eger yama
kavsagindaki katlant1 sol ventrikiil ¢ikim yolunda
obstriiksiyona neden oluyorsa yamanin orta kismina ikinci bir
oval greft replase edilir. Siitiirleri kuvvetlendirmek icin plejit
kullanilir. Alandaki konal septum muskiiler band ve birlesik
pariyetal bandlar rezeke edilir. Yama ile aort annulusu
arasindaki siitiirlere dikkat edilmezse sag ventrikiil serbest
duvarina bitigik trabekiiler rezidiiel sag-sol santlara neden
olabilir. Giivenli bir tiinel yapmak igin obstriiksiyon
yapabilecek muskuler bandlar rezeke edilmelidir [13].
Olgularin yaklasik dortte birlik kismi sag atriyotomi ile
ameliyat edilebilmektedir. ~Ancak cogunlukla sag
ventrikiilotomi  gerekmektedir  [14].  Ventrikiilotomi
kapatilirken sag ventrikiil ¢ikis yolu da perikardiyal yama ile
genigletilir. Cogu vakada yama kullanilir. Ancak preoperatif

subpulmoner  stenozu olmadigi1 bilinen vakalarda
ventrikiilotomi primer kapatilabilir. Pulmoner annuler
hipoplazi veya displazi nedeniyle pulmoner kapak

obstriiksiyonu varsa transannuler yama gerekebilir. Fallot
tetralojisinde benzer sekilde pulmoner annulus Onceden
¢ocugun viicut ylizey alan1 ve yasina gore hesaplanmalidir.
Operasyon genellikle bikaval kaniilasyon ve kardiyopulmoner
bypass ile 1liml1 hipotermi (25-28°C) altinda yapilmakta olup,
nadiren hipotermik sirkiilatuvar arrest gerekir. Sag ventrikiil
¢ikim yolu genisletilmesi i¢in genellikle gluteraldehit ile fikse
edilmis perikard kullanilir. Preoperatif pulmoner stenozu
olmadig1 bilinen hastalarda sag ventrikiil ¢cikim yolunda yama
veya eksternal kondiiit siklikla gerekebilir [15].

Rastelli tipi tamir

Pulmoner atrezi veya pulmoner ve trikuspit kapaklar arasindaki
uzakligin yetersiz oldugu durumlarda uygulanir [13]. Pulmoner
ve trikuspid kapaklar arasindaki uzaklik, aort ¢apina gore
anlaml1 derecede kiiciik ise sol ventrikiil ¢ikim yolu ile VSD
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Sekil 3. Rastelli operasyon teknigi.

Sekil 3A. Subpulmoner VSD (Taussig-Bing anomalisi).

Sekil 3B. VSD’nin dakron greft ile tiinel tamiri ve ana
pulmoner arterin divizyonu.

Sekil 3C. Sag ventrikiil ile ana pulmoner arter arasinda dakron
greft.

arasinda tiinel olugturulurken pulmoner kapak da tiinel i¢inde
kalacak sekilde siitiire edilir. Daha sonra ana pulmoner arter
kesilerek proksimal pulmoner arter plejitli siitiirlerle kapatilir.
Pulmoner kapakta durgun kan akimi nedeniyle trombiis
olusarak ciddi embolilere neden olabilir. Bu trombiis
olugumunu 6nlemek i¢in nce pulmoner kapak yaprakciklar
cikarilir, sonra siitiire edilir. Tiinel siitiirleri de pulmoner
orifisten gececek sekilde atilir. Bir ¢ok vakada konal septum
rezeksiyonu gerekebilir. Sag ventrikiil ile pulmoner arter
arasindaki baglanti i¢cin de eksternal konduit kullanilir
(Sekil 3). Cogu infantta pulmoner arter dallarindaki asir1 akimi
ve pulmoner regiirjitasyonu onlemek igin kapakli homogreft
kondiiit tercih edilir. Eger kondiiit kullanilmayacaksa
ventrikiilotomi direkt pulmoner trunk ile agizlagtirilir [13].

Subaortik VSD’li CCSV tamir sonuclar1 genellikle erken
donemde iyi olup, basart %85-90 arasidir [14,16]. Erken
donem o6liim diisiik kardiyak debi ve sag ventrikiil yetmezligi
nedeni iledir [16]. Ge¢ donem mortalite %3-21 olup, en sik
neden aritmidir [14,16]. Operasyon sonrasi donemde en sik
olarak rekkiiran VSD, aort kapak yetmezligi, sag ventrikiil
anevrizmas1 ve kondiiitle ilgili problemler gozlenir [16].
Subaortik VSD’li CCSV’de atriyoventrikiiler diskordans varsa
tamirde temel ilke atriyoventrikiiler konkordansdaki gibidir.

Subpulmoner VSD’li CCSV de tamir

Subpulmonik VSD ile bilateral konus ve yan yana semilunar
kapaklarin bulunmasi kompleks CCSV’ye neden olmaktadir
[18]. Bir cok cerrahi yaklasim vardir. Bunlar Senning veya
Mustard, Damus-Kaye-Stansel operasyonu, arteriyel switch
operasyonu ve pulmoner stenozlu olgularda ise Rastelli
operasyonu seklinde olabilir [3,19]. Bir ¢ok cerrah arteriyel
switch yapmak icin 6nce subpulmonik VSD’yi pulmoner artere
akimi saglayacak sekilde kapatmaktadirlar [7,14]. Taussig-
Bing anomalilerinin bir c¢ogunda en optimal yaklagim
subpulmoner VSD’nin pulmoner artere yoOnlendirilerek
kapatilmasi ve sonugta komplet transpozisyon olusturulmast,
daha sonra transpozisyonun diizeltilmesi i¢in Senning veya
Mustard operasyonunun, Damus Kaye Stansel prosediirii veya
arteriyel switch operasyonlarindan birinin uygulanmasidir
[19]. En cok uygulanan yontem olan anatomik arteriyel switch
operasyonunda erken ve ge¢ mortalitenin en 6nemli nedenleri
degisik derecelerdeki sistemik ve pulmoner venoz
obstriiksiyon, supraventrikiiler aritmiler, trikiispid kapak
yetmezligi ve sag ventrikiil disfonksiyonudur [20]. Damus-
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Tablo 4. Ventrikiiler septal defekt ve yapilan ameliyat tipi ile mortaliteyi irdeleyen 3 biiyiik calismanin sonuglari.

VSD Tipi AVSD Tamir Tipi M
Yazar SA SP DC NC IVT S ASO F UVT
Belli 106 37 17 20 0 150 2 28 0 0 0
Serraf 5 6 1 4 0 12 0 2 0 1 4
Kleinert 90 49 5 31 18 107 6 35 31 0 27

ASO = arteriyel switch operasyonu; AVSD = atriyoventrikiiler septal defekt; DC = double committed; F = fontan; IVT = interventrikiiler tamir ; M = mortalite; NC =
noncommitted; S = senning; SA = subaortik; SP = subpulmoner; UVT = univentrikiiler tamir; VSD = ventrikiiler septal defekt

Tablo 5. Klinigimizde ameliyat olan hastalarin VSD ve tamir
tipleri.

Tamir tipi
VSD Tipi Hasta say1s1 vt BTS
SAV 6 6 0
SPV 4 0 4
DCV 1 1 0
NCV 0 0 0

BTS = Blalock-Taussing sant; DCV = double committed VSD; IVT =
intraventrikiiler tamir; NCV = noncommitted VSD; SAV = subaortik VSD;
SPV = subpulmoner VSD

Kaye Stansel operasyonunda VSD, kan akimi sol ventrikiilden
pulmoner artere ve aorta yonlendirilecek sekilde kapatilir.
Daha sonra pulmoner arter transekte edilerek aortaya ug-yan
anastomoz edilir. Distal pulmoner arter ise prostetik kondiiit ile
ekstra kardiyak olarak sag ventrikiile anastomoz edilir [11]. Bu
prosediirde koroner translokasyonundan kagimilmistir [21]. Su
an bir cok cerrah siirvi ve fonksiyonel sonuclari agisindan
Taussig-Bing anomalisinde transpozisyon sonrasi arteriyel
switch operasyonunu tercih etmektedir. Bu teknikte erken
donem sag kalim oranm1 %84-95°dir [6,7,14].

Double committed VSD’li CCSV’de tamir

Ventrikiiler septal defekt uygun bir yama ile kapatilarak sol
ventrikiiliin aortaya acilmasi saglanir. Pulmoner ¢ikimdaki
darliklar rezeksiyon ve gerekirse yama ile genisletilir. Eger
VSD’den aort iizerine konulan yama pulmoner ¢ikimda darlik
olusturuyorsa pulmoner kapak transekte edilerek dikilir ve sag
ventrikiilden distal pulmoner artere kapakli bir kondiiit
yerlestirilir. Cerrahi tedavi ve sonuclari subaortik VSD’li
CCSV’den farkli degildir [16].

Tligkisiz VSD’li CCSV’de tamir

iliskisiz VSD’de asil problem pek cok tipinin bildirilmis
olmasidir. Ozellikle subaortik stenoz ve obstriiktif aortik ark
anomalileri ile beraberdir. Cerrahi sonuglar1 digerleri ile
karsilagtirlldiginda genellikle daha kotiidiir [14]. Vakalarin
yaklagik licte birinde intraventrikiiler tiinel tamiri ile sol
ventrikiil ¢ikim yolu aortaya baglanabilmektedir. Cogu zaman
sag ventrikiil ¢cikim yolu icin eksternal kondiiit gerekmektedir
[14]. Ventrikiiler septal defekt tamiri sonrasi sol ventrikiil ile
aort, sag ventrikiil ile pulmoner arter arasi i¢in iki eksternal
kondiiit kullanildig1 da bildirilmigtir [22]. Cift cikimli sag

ventrikiiliin bu tipinde de 6nce transpozisyon olusturulup sonra
arteriyel switch operasyonu yapilabilir [23]. Cerrahi tamir
sonuglarinin digerlerine gore daha kotii oldugu bildirilmistir. ti¢
hastalik bir seride 2, 10 hastalik bagka bir seride ise 3 6liim
meydana geldigi bildirilmistir [14]. Ventrikiiler septal defekt ve
tamir tipi ile ilgili olarak yapilan caligmalar Tablo 4’de
gosterilmigtir [24-26].

Klinik Uygulamalarimiz

Klinigimizde Ocak 1998 - Ocak 2003 yillar1 arasinda 11
CCSV patolojili olgu ameliyat edildi. Alt1 olguda tespit edilen
subaortik VSD’ye intraventrikiiler tiinel tamiri uygulandi.
ilave olarak valviiler diizeyde pulmoner stenoz saptanan bir
olguya da intraventrikiiler tiinel tamiri yanisira monokusp
homogreft pulmoner kapak replasmani uygulanarak sag
ventrikiill  ¢itkim  yolu  rekonstriikksiyonu  yapild1.
Intraventrikiiler tiinel tamiri yapilan hastalarin hepsi sifa ile
taburcu edildi. Bir olguda “double committed” VDS tespit
edildi. Bu hastaya uygulanan intraventrikiiler tiinel tamiri
sonrast hasta sifa ile taburcu edildi. Subpulmoner VDS tespit
edilen 4 hastaya ise sol modifiye Blalock-Taussing sant
uygulandi. Bu hastalarin 2’sinde pulmoner kapak atrezisi
oldugundan dogumdan hemen sonra gelisen siyanoz ve asidoz
nedeni ile acil olarak sant yapildi. Ancak bu iki hasta
postoperatif donemde kaybedildi (Tablo 5). Diger iki hasta
korrektif operasyon amaci ile degerlendirilmek iizere kontrole
cagirilarak sifa ile taburcu edildi.
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