Fonksiyonel Tek Ventrikiillii Hastalarda Fontan
Operasyonu: Seyir, Prognoz ve Komplikasyonlar

Giil Sagin SAYLAM, Ayse SARIOGLU

Istanbul Universitesi Kardiyoloji Enstitiisii, Pediatrik Kardiyoloji Béliimii, Istanbul

Fontan operasyonu ve modifikasyonlar1 fonksiyonel
tek  ventrikiillii hastalarda fizyolojik  diizeltme
amaciyla uygulanmaktadir. Sonuglar1 ¢ok tartigil-
makla birlikte Fontan tiirli operasyonlar bugiin i¢in
bu hastalara Onerilebilecek optimal ¢6ziim olarak
goriilmektedir. Bu yazida Fontan operasyonunun
erken ve ge¢ donem sonuglart ve komplikasyonlar
gbzden gegirilmistir.
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Fontan Operation in Patients with a Functional
Single  Ventricle:  Course, Prognosis and
Complications

In patients with a functional single ventricle, the
introduction of the Fontan operation and its recent
modifications have proved to be an improtant step
towards physiological correction. Although its early
and late results have long been debated, the Fontan
operation has dramatically changed the management
strategies and outcome in these patients. In this
review, the course, prognosis, complications and late
functional results after the Fontan operation are
presented.

Fontan operasyonu sonrasit erken mortalitede
sistemik venoz basing yliksekligi, sistemik ven-
trikiil disfonksiyonu ve diigiik kardiyak output
onemli rol oynar. Erken postoperatif donemde
goriilen, ¢ogu potansiyel olarak reversibl olan
hemodinamik bozuklar bazi hastalarda bir kisir
dongii  olusturarak Fontan sirkiilasyonunun
iflas1 ile sonuglanir (1).

Erken postoperatif komplikasyonlari

Sistemik vendz hipertansiyon (> 17-20 mmHg)
kapiller permeabilite artisina neden olur, inter-
stisiyel Odem, plevral ve perikardiyal
effiizyonlar, asit olusur. Artmig sistemik venoz
basincin duktus torasikusa yansimasi d6dem ve
lenfatik sistemde multipl noktalardan sizinti
olmast  sonucunda  silotoraksa  yol acar.
Pulmoner lenfatik sistem basmcinin artmasina
bagli pulmoner konjesyon olur, pulmoner
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vaskiiler rezistans artar. Pulmoner vaskiiler

rezistans  artis1  sistemik  ventrikiile  kan
akiminin ve ventrikiil voliimiiniin azalmasina
neden olur; oOte yandan ventrikiil duvar
kalinlig1 artar, ventrikiil kitle/voliim oraninin

artis1 (2) ventrikiil disfonksiyonu ile sonuglanir.

Fontan sonrast kapiller permeabilite artisinda
kardiyopulmoner bypass'in etkileri ve atriyal
natritiretik faktor (ANF) de rol oynar. Sag
atriyum basincinin  ve duvar geriliminin
artmasi  ANF  salimm  i¢cin  6nemli  bir
stimulustur (3). ANF'nin olumlu diiiretik etkisi
yaninda Kkapiller permeabiliteyi arttirarak ve
ayrica lenfatik sistem motilitesini azaltarak
postoperatif ~ effiizyonlarda rol  oynadigi
diigiiniilmektedir (1). Fontan sonrast sag
atriyum basmncinin > 20 mmHg olmasinin
survival't olumsuz etkiledigi gosterilmistir (4).
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Postoperatif effiizyonlarda karaciger de 6nemli
bir rol oynar. Le Compte azigoz devamlilig1
olan  hastalarda kavopulmoner
sonrasl efflizyon sikliginin
azaldigim gozleyerek, hepatik venlerin diisiik
basingli sol atriyumda birakilmasini Onermistir,
hepatik verilerin biri bile yiiksek basingh
sistemden ayirildiginda effiizyonlar azalmis,
ancak zamanla inferiyor vena kava ile hepatik

iki-yonli
anastomoz

venler arasinda kollateraller gelismesi ve
sagdan sola sant olusmast nedeniyle bu
yaklasim terkedilmistir (1, 5).

Postoperatif  plevral genellikle
ser0z, bazen siléz olur. Plevral s§iloz drenaj
kolloid soliisyonlarla replase edilmeli, diyetle

efflizyonlar

orta zincirli trigliseridler verilmeli ve persistan
siloz  drenajlar  agir
acabileceginden total
baslanmalidir.

malnutrisyona  yol
parenteral  nutrisyon

Akciger komplikasyonlari:

Akcigerlerde perflizyon bozuklugu ve pulmo-
ner arteriyovenoz fistiil (PAVF): Atriyopulmo-
ner ve total kavopulmoner (TCPC) Fontan
prosediirleri sonrasinda, klasik ve iki-yonlii
kavopulmoner anastomozlar (Glenn) sonrasi
oldugu gibi (6-8) akcigerlerde perfiizyon
dagiliminda bozukluk oldugu (9), alt loblarda
akimin arttigi, {ist loblarda ise azaldig1
gosterilmistir. Bu dagilim bozuklugu nonpulsa-
til, pasif pulmoner kan akimi (10) iizerinde
yercekiminin  etkisi  ile  agiklanmaktadir.
Atriyopulmoner Fontan operasyonu sonrasi
pulmoner kan akiminin yarist atriyal sistolde,
diger yans1 diyastolde olur ve pasiftir. TCPC
sonrasinda ise intraatriyal tiinel kontraktil
olmadigindan pulmoner kan akiminin tamami
pasiftir.

Akcigerlerdeki bu perfiizyon bozuklugu PAVF
olusumuna zemin hazirlar. PAVF, kavopul-
moner anastomoz (Glenn) (11-14), total
kavopulmoner sant (Kawashima) (15) ve
Fontan (9, 16) operasyonlarindan sonra geg
donemde goriilen, siyanozda artma ve klinik

deteriorasyon ile seyreden bir komplikasyon-
dur. Normalde mevcut fakat konstrikte halde
olan prekapiller kiigiik arteriyovendz baglanti-
larin dilate olmasiyla meydana gelir (17).
Ayrica, karacigerden salinan ve akcigerlerden
gecerken fistiil formasyonunu Onleyen bir
faktor oldugu, hepatik venler Fontan sirkiilas-
yonu 1sinda birakildiginda hepatik vendz kanin
akcigerlere ugramadan sistemik  dolasima
karismas1  sonucu PAVF
stiriilmiistiir (15).

olustugu  One

PVR: Fontan operasyonu sonrasi nadir olarak
kronik multipl pulmoner mikroembolilere bagli
pulmoner vaskiiler obstriiktif hastalik goriiliir.
Ayrica rakim yiiksek olan yerlerde oksijen
basnc1  diisiikliigi  hemodinamik  dengeleri
smirda olan hastalarda deteriore edici olabilir.

Pulmoner arter distorsiyonu: Gegirilmis sant-
lara bagli pulmoner arterlerde distorsiyon
olabilir, Fontan sirkiilasyonunu olumsuz etki-
leyeceginden buna operasyon sirasinda rekon-
striiksiyon yapilmahdir. Fontan operasyonu
sonrasinda biiylimeye paralel olarak eski sant
yerinde darlik olusabilir, bunlara balon anjiyo-
plasti ve stent ile miidahale edilebilir.

Plastik bronsit: Fontan'dan haftalar-aylar sonra
goriilebilen, nadir ama fetal bir komplikasyon-
dur.

Protein kaybeden enteropati (PLE):

Fontan operasyonunun 6nemli bir komplikas-
yonudur (18-20). Postoperatif 5 ve 10 yillik
izlemde siklig1 % 10.5 ve % 14.7 bulunmustur
(4). Fontan sonras1 barsaga protein kaybi ender
degildir, ama bu kayip karaciger tarafindan
kompanse edilemez hale gelince PLE meydana
gelir. Patogenezinde sistemik vendz
hipertansiyon ve vendz doniis obstrikiisyionu
rol oynar, yalnmizca inferiy6z vena kava degil
siiperiyor vena kava basmci da artmisg
olmalidir. Artan vendz basmcm lenfatik sisteme
iletilmesiyle lenfatik drenaj bozulur, intestinal

lenfanjiektazi meydana  gelir; albumin,
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silomikronlar,  lenfositler,  immiinglobulinler
barsaktan kaybedilir. Ishal, kusma, karin agrist
ataklari, 6dem, asit, plevral ve perikardiyal
effizyonlar, hipokalsemi, immiin yetersizlik ile
karakterizedir. Fekal alfa-1 antitripsin klerensi-
nin artmig bulunmasi, d-xylose testinde malab-
sorbsiyon saptanmasi, ince barsak biopsisinde
mukozada lenfanjiektazi goriilmesiyle tani
kesinlestirilir.

Bu hastalarda ayrmtili  bir hemodinamik
degerlendirme yapilmali, varsa sistemik venoz
hipertansiyona yol acan rezidiiel lezyon
giderilmelidir. PLE sag atriyum basinci normal
olan, postoperatif hemodinamik bozuklugu
olmayan bazi hastalarda da goriilebilmektedir,
etyolojisinde otoimmiinitenin de rol oynadigi
ileri stirilmistiir. Atriyal izomerizm, sistemik
vendz doniis anomalileri ve pulmoner vaskiiler
rezistans yiiksekligi ile PLE arasinda kuvvetli
bir iligki bulunmustur (4). Mortalitesi yliksek
olan bu komplikasyonun tedavisinde diiire-
tikler, digoksin, albumin infiizyonlari, sodyum-
dan fakir, proteinden zengin, orta zincirli
trigliseridler iceren diyet verilmelidir.
Kortikosteroid tedavisi (21, 22) ve fenestrasyon
(23) uygulamas: ile iyi sonuglar alinmaktadir.
Bu hastalarda son c¢are Fontan "take-down"
veya kalp transplantasyonu olabilir.

Tromboembolik komplikasyonlar:

Fontan sonrast goriilen c¢ok Onemli bir
komplikasyon atriyal trombozdur, sikhigr %
5-10 olarak bildirilmistir (20, 24, 25). Diisiik
kardiyak output, sag atriyal dilatasyon ve staz,
sag atriyumda prostetik materyal kullanimi,
enfeksiyon, dehidratasyon, aritmi ve ilerleyen
yasla atriyal tromboz riski artar. Fontan sonrasi
koagiilasyon faktorlerinde de bozukluklar
bildirilmistir  (26). Atriyal tromboz yanisira
arteriyel emboliler, pulmoner emboli, intrapul-
moner trombozlar da olabilir.

Fontan sonrasi tlim hastalara profilaktik olarak
aspirin veya warfarin ile antikoagiilasyon
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yapilmalidir. Bu konuda g¢esitli merkezlerde
farkli uygulamalar goriilmekle birlikte genel
egilim en az ilk 3 ay warfarin, daha sonra
aspirin verilmesi yOniindedir. Aspirin
alanlarda  aritmi  goriildiiglinde ~ warfarine
gecilmelidir. Fontan sonrasi oral kontraseptifler
kontrendikedir.

Postoperatif sistemik arteriyel desatiirasyon:

Fontan sonrast hafif arteriyel desatiirasyon
beklenen bir bulgudur (20), ancak oksijen
satlirasyonu < % 90 oldugunda rezidiiel ASD,
PAVF, pulmoner ventilasyon/perflizyon
dengesizligi, diisiik kardiyak output sendromu,
sol atriyuma anormal sistemik vendz donis,
postoperatif donemde sag atriyum basinci
yikselince agilan koroner siniis-sol atriyum
arast vend0z kommiinikasyonlar (27), hepatik
venler diisik basmgli sol atriyuma drene
edilmigse hepatik venler-inferiyér vena kava
arasi kollateraller akla gelmelidir.

Rezidiiel soldan saga sant:

Aortopulmoner kollateraller, ana pulmoner
arterin iyi baglanamamasi sol ventrikiile voliim
yiiklenmesine neden olur, pulmoner akimi ve
pulmoner arter basicini arttirabilir.

Aritmi:

Fontan sonrasi aritmi sikliginin giderek arttigi
ve 10 yilda % 20-40 bulundugu bildirilmistir (4,
28). Postoperatif erken aritmiler siniis noduna
ve sinlis nod arterine travma sonucu (1, 20)
gelisebilir, ge¢ donemde ise atriyal dilatasyon
ve distansiyon nedeniyle (4, 20) siniis
uyarisinin yayilimit bozulur (1,20, 29).

En sik olarak atriyal tasiaritmiler ve siniis
bradikardisi goriilmektedir, ventrikiiler aritmi-
ler daha nadirdir. Ge¢ postoperatif donemde
tagikardi-bradikardi sendromu olabilir (4, 20).
Atriyal aritmilerden ozellikle atriyal flutter
onemlidir (4, 29, 30), hizla hemodinamik dete-
riorasyona neden olur. Antiaritmik ajanlarin
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ventrikiil kontraktilitesi ve pulmoner vaskiiler
rezistans lizerinde olumsuz etkileri nedeniyle
aritmi tedavisi bu hastalarda G6nemli bir
problemdir. Ritm kardiyoversiyon ile hizla
normale dondiiriilmeli ve acilen hemodinamik
degerlendirme yapilmalidir; atriyal aritminin
obstritkksiyon veya atriyal trombiisiin  ilk
habercisi olabilecegi unutulmamalidir. Fondan
sonrast hastada atriyal aritmi goriildiiglinde
mutlaka antikoagiilasyon baslanmalidir. Atri-
yal aritmi acgisindan ileri yas, cins (erkek),
suboptimal hemodinamik sonuglar, rezidiiel
kardiyomegali, sag atriyal dilatasyon,
pulmoner arter basinct ve pulmoner vaskiiler
rezistans yiiksekligi risk faktorleridir (29, 30).
Fontan sonrasi His bundle tasikardisi prognozu
olumsuz etkiler (31). Atriyoventrikiiler (AV)
tam blok fonksiyonel tek ventrikiillii hastalarda
preoperatif donemde sik goriiliir, Fontan
sonrast gelismesi daha nadirdir. Fontan sonrasi
hastalar bradikardiye Ozellikle duyarlhidirlar
(31). AV blok ve ge¢ postoperatif bradikardi-
tagikardi sendromu i¢in pace-maker gerek-
tiginde yerlestirme giicliigii olabilir (20, 32).
Fontan sonrasi yasla aritmi sikligi arttigindan
bu hastalara yilda bir Holter yapilmalidir (32).

Gebelik: Gebelikte kardiyak output ve kan
volimi artar, sistemik vaskiiler rezistans
azalir, sivi retansiyonu ve hiperkoagiibilite
olur. Sistemik vendz basincin artmasi Fontan
hemodinamisini etkiler.  Atriyal
aritmi, atriyal tromboz ve pulmoner emboli
riski artar. Yine de hemodinamik durumu iyi
olan hastalarda gebelige izin verilmektedir.

olumsuz

Kardiyak fonksiyonlar:

Fontan operasyonu sonrasi ventrikiiliin sistolik
fonksiyonlarimin korundugu gosterilmistir (2,
33-35). Postoperatif erken dénemde sistemik
ventrikiil preload'unun akut olarak azalmasi
sonucu ventrikiil voliimii azalir (36), kavite
kiictliir, duvar kalinligi artar, kitle/voliim
orant artar (2). Ventrikiill geometrisindeki bu
degisiklikler diyastolik fonksiyonlarda

hipertrofik kardiyomyopatidekine benzer
bozukluklara yol acar (37): ventrikiiliin
diyastolik  komplianst  korunur, diyastolik

dolma degisir, erken diyastolik hizli dolma (E)
hiz1 azalir, atriyal sistole bagli ge¢ dolma (A)
hiz1 artar. Izovolumik relaksasyon zamani uzar
(38), inkoordine relaksasyon goriiliir (38, 39).
Diyastolde
hareketleri ventrikiil disfonksiyonunda 6nemli
bir rol oynar (39). Inkoordine relaksasyon
sikligt preoperatif hastalarda % 10, Fontan
sonrasi ise % 80 bulunmustur.

ventrikiil duvarinin  inkoordine

Bu tiir ventrikiil diyastolik disfonksiyonunun
¢Oziimii  ventrikiil  preload'unu  arttirmak
olabilir, bu fenestrsyon ile saglanir; daha iyisi
pulmoner kan akimimi arttirmaktir, bu da
ventilasyon ile yapilabilir (40-42). Fontan son-
rast pulmoner kan akimi solunum hareketlerine
¢ok bagimlidir, pulmoner artere dogru ileri
akimin ¢ogu inspiriyumda olur, ekspiriyumda
pulmoner kan akimi azalir. TCPC sonrasi bu
durum daha da belirgindir. Fontan sonrasi
negatif basingli ventilasyon ile pulmoner kan
akimi arttinlabilir, pozitif basingli ventilasyon
ise bu hastalarda ¢ok zararlidir.

Egzersiz performansi:

Normalde egzersizle pulmoner arter basinci
belli bir diizeye (ort. 20-25 mm Hg) dek
yikselir, pulmoner vaskiiler rezistans ise diiger.
Fontan sonrasi sistemik venler-sag atriyum-
pulmoner arter arasi baglantilarda gradiyent
olmadigi, pulmoner vaskiiler rezistans diisiik
oldugu ve egzersizle daha da diisebildigi,
ventrikiil ~ fonksiyonlar1  korundugu siirece
hastlar hafif-orta egzersiz diizeylerinde normal
performans verirler, ancak maksimal egzersiz
icin kinetik enerji saglayacak sag ventrikiil
olmadigindan geri kalirlar (20). Maksimum
egzersiz performanst TCPC ve atriyopulmoner
Fontan prosediirleri sonras1 diisiik bulun-
mustur (43-45). Oksijen tiketimi, is yiikd,
aerobik kapasite, stroke voliimii, kan basinci ve
nabiz cevabi normalden diisiiktiir (44). TCPC
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sonrasi hastalarin egzersizle solunum hizlarini
arttirarak  pulmoner kan akiminda daha
belirgin bir artis sagladiklann gozlenmistir.
Atriyopulmoner Fontan prosediiri sonrasi
kardiyak output istirahatte ve egzersizde
normalden diisiik olmakla Dbirlikte doku
oksijenlenmesini  saglanabilmektedir.  Giinliik
hayatin daha giivenilir bir modeli olarak
Olciilen submaksimal egzersiz diizeylerinde
dolasim adaptasyonu TCPC sonrast daha iyi

bulunmustur (44).
Fonksiyonel kapasite:

Fontan operasyonu yapilip adolesan ve eriskin
yasa ulasabilen trikiispid atrezili hastalar ile
yalnizca aortopulmoner veya kavopulmoner
Sant gec¢irmis olanlar kiyaslandiginda Fontan
geciren hastalarda fonksiyonel Kkapasite ve
egzersiz performansinin daha iyi, ekstrakardi-
yak problemlerin daha az oldugu goriilmiistiir
(32). Ancak, Fontan sonrasi erken donemin ¢ok
iyl sonuglarmi takiben gen¢ donemde ani
oliimler ve fonksiyonel kapasitenin 10 yildan
sonra giderek bozuldugu goriilmektedir (24, 46,
47). Fontan ve ark. (46) postoperatif 1. yilin
sonunda hastalarin % 901 NYHA class I iken,
10. y1l sonunda bu rakamimn % 56'ya diistiigiinii
gormiisler; Driscoll ve ark. (4) ise ortalama 7.7
yulik izlem sonunda hastalarin % 49'unun
NYHA class I ve II oldugunu bildirmislerdir.

izlem:

Fontan operasyonu geciren hastalara yilda bir
EKG, telekardiyografi, ekokardiyografi, efor
testi, Holter ve karaciger fonksiyon testleri
yapilmalidir.

Fontan sonrasi survival ve mortalite:

Fonksiyonel tek ventrikiillii hastalarda
aortopulmoner sant ameliyat1 ile 5,10, 20 yillik
survival % 90, 72, 50'dir (24, 48). Klasik veya
iki-yonlii kavopulmoner anastomoz ile 5, 10,
15, 20 yillik survival % 83, 73, 62, 54'diir (49).
Total  kavopulmoner sant  (Kawashima)
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operasyonu sonrast 5, 10 yillik survival % 84,
72'dir (15). Fontan operasyonu sonrasi ise 1, 5,
10, 15 yillik survival % 73, 69, 63, 50 (24, 46) ve
% 77, 70, 60 (4) bildirilmistir. Bugiinkii teknikle
ve bilinen risk faktorleri elimine edildiginde 15
yillik  survival'ln (% 73 olacag tahmin
edilmektedir (24).

Iyi secilmis hastalarda Fontan operasyonunun
orta donem sonuglarmmin iyi oldugu (4), bu
hastalarda hipoksinin giderildigi, ventrikiile
volliim yiikiiniin azaldig1 ve daha iyi bir yasam
kalitesi saglandigi goriilmektedir. Yiiksek riskli
hastalara uygulandiginda ise Fontan operasy-
onunun basaris1 smirlanmakta, komplikasyon-
lar artmaktadir. Yiiksek riskli hastalarda
aortopulmoner sant veya iki yonli kavopul-
moner anastomoz suboptimal bir Fontan
operasyonundan daha iyi sonu¢ verecektir (4,
31,20).

Fontan korrektif degil palyatif bir ameliyattir
(4, 20, 31, 46), morbidite ve mortalitesi
yiksektir, ancak bugiin i¢in bilinen bir risk
faktorii tasimayan fonksiyonel tek ventrikiilli
hastalara Onerilebilecek en iyi ¢6ziim oldugu,
gelisen teknik ve hazirlayic1 operasyonlarin da
katkisiyla bu hastalarda ge¢ komplikasyonlarin
daha az, uzun dénem sonuglarinin daha yiiz
giildiiriicii olacag1 sdylenebilir.
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