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Aortik Kros Klemp ile Myokard Iskemisi
Yaratmadan Konjenital Duzeltilmis Blyuk Arter
Transpozisyonlu Asendan Aortu Hipoplazik Tip A
Kesintili Aortik Arki Olan Hastanin Tedavisi

TREATMENT OF A PATIENT WITH CONGENITALLY CORRECTED TRANSPOSITION OF GREAT
ARTERIES ASSOCIATED WITH ASCENDING AORTIC HYPOPLASIA AND TYPE A INTERRUPTED
AORTIC ARCH WITHOUT AORTIC CROSS CLAMPING LEADING TO MYOCARDIAL ISCHEMIA
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Interrupted aortik ark tedavisi karmasik bir stirectir. Cerrahi
rekonstriiksiyon genellikle myokard iskemisine neden olan aortik
kros klempleme, kalbin durdurulmasi1 ve hatta kansiz operasyon
sahasi icin derin hipotermi gerektirir.Bu yazida, normotermik
sartlarda, kalbi durdurmadan ¢ikan aort, aortik ark ve proksimal
desendan aort replasmanini selektif kantilasyon ve tiim viicut
perfiizyonunu saglayan cerrahi teknik ile tedavi ettigimiz
konjenital diizeltilmis biiytik arter transpozisyonu, tip A kesintili
aortik ark ve hipoplazik asendan aortu olan hastamizi sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Arkus aorta, Kesinti, Konjenital diizeltilmis
biiyiik arter transpozisyonu, Kaniilasyon.

ABSTRACT

Treatment of interrupted aortic arch is complex. Surgical reconstruction consists of
procedures that cause myocardial ischemia, such as aortic cross clamping,
cardioplegia, and hypothermia. In this article, we present a patient with congenitally
Emre OTEY AKA corrected transposition of great arteries together with Type A interruption as well as
hypoplastic ascending aorta and the aortic arch. The replacement of the aorta, aortic
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Biiylik arterlerin diizeltilmis transpozisyonu ile
birlikte interrupted aortik ark anomalileri nadirdir ve
komplekstir. Postoperatif takipte prognozu en ¢ok
etkileyen neden cerrahi tedavi olup mortalite ve morbidite
nedenidir (1). Ameliyat sirasinda kalbe kan akisimn
durdurulmasi sayesinde daha iyi bir goriis alaru saglamak
icin hipotermik sirkiilatuar arrest, ozellikle aortik ark
rekonstriiksiyonu sirasinda gerekebilir. Ameliyat sirasinda
beyin fonksiyonlarinin korunmasi yani sira myokardiyal ve
visseral koruma da ameliyat sonras: takipte komplikasyon
olmamasi icin ¢ok onemlidir. Bilinmektedir ki, en iyi tiim
viicut korumasi tiim viicut perfiizyonun devam etmesi ile
olabilmektedir (2).

Bu yazimizda dogumsal kardiyak patolojisine ek
olarak Tip A interrupted aortik arki olan hastay1 ve cerrahi
tedavisi sirasinda uyguladigimiz kardiyak ve tiim viicut
perfiizyon stratejisini sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Iki aylik, 2800 gr agirhiginda erkek bebek
dogumsal kalp hastalig1 siiphesiyle merkezimize sevk
edildi. Fizik muayenede solunum sayis1 55/dk idi.
Interkostal cekilmeler ile burun kanadi solunumu vard.
Oksijen satiirasyonu %85 dl¢iildii. Kalp tepe atimi 148/dk
bulundu. Mezokardiyak odakta 2/6 siddetinde sistolik
ejeksiyon tipi iiftirim saptandi. Femoral nabizlar palpe
edilemiyordu. Arter basinc iist ekstremitede sistolik 110
mmHg, alt ekstremitede ise 65 mmHg ol¢iildi.
Elektrokardiyografide V1’de Q dalgas! ve negatif T dalgas1
ve sag ventrikil hipertrofisi bulgular1 saptandi.
Telekardiyografide belirgin kardiyomegali ve pulmoner
alanlarda

incelemede

vaskiiler artis gorilldii.  Ekokardiyografik

konjenital ~ diizeltilmis  biiylik  arter
transpoziyonu (cc-TGA), tip A interruptud aortik ark,
transvers ark ve asendan aorta hipoplazisi, subpulmonik 8
mm genisliginde ventrikiiler septal defect, midmuskuler
2-3 adet ventrikiiler septal defektler, genis sagdan sola
santli patent duktus arteriosus (PDA), orta trikiispit
yetersizligi, atrial septal defect, sol atrial dilatasyon,
pulmoner arter dilatasyonu, pulmoner hipertansiyon
goriildii. Cekilen bilgisayarli tomografi anjiyografi ile cc-

TGA eslik eden transvers ark hipoplazisi, interrupted

Kros Klemp Koymadan Kesintili Aortik Ark191

aortik ark ve PDA ile dolum gosteren desenden torasik
aorta tanis1 kesinlestirildi (Resim 1, Resim 2).

Asendan aorta

Pulmoner arter

‘ Desendan

aorta

Resim 1: Bilgisayarli tomografi anjiyografide hastanin
hipoplazik asendan ve arkus aortasi, duktus arteriosus
yoluyla devamlilik gosteren desendan aortasi.

Hasta yakinlarina hastanin durumu ve operasyon
hakkinda bilgi verildikten ve onamlar1 alindiktan sonra
operasyon planlandi.
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Hipoplazik arkus aorta

Pulmoner arter

Asendan aorta

Resim 2: Bilgisayarli tomografi anjiyografide hastanin
hipoplazik asendan ve arkus aortasi, duktus arteriosus
yoluyla devamlilik gosteren desendan aortasi.

Cerrahi Teknik

Anestezi protokolii santral vendz hat igin sag
juguler vendz kateterizasyonu ve invaziv arter basmcimn

izlenmesi igin sag radyal arter ve femoral arter

kateterizasyonu igeriyordu. Near-infrared spectroscopy
problari flow kan akimu

kardiyopulmonar bypass

yeterliligini degerlendirmek i¢in alma ve bacaga
yapistirildi. Kardiyopulmoner bypass akisi igin arteryel
tiglii kantilasyon sistemi hazirland: (Resim 3), dikkatlice
Gerekli

median sternotomi yapildi. Timus parsiyal ¢ikarild

havast c¢ikarildi. anestezi hazirliklar1 sonrasi
Perikard ¢ikarildi ve kisa siire gluteraldehid ile muamele
edildi. Asendan aorta, desendan aorta, PDA, pulmoner
arter, hipoplazik aortik ark, brakiosefalik trunk, sol karotis

arter ve sol subklavyen arter prepare edildi (Resim 4).

Desendan aorta kanili

"

“Proksimal
asendan

jaorta kaniilii

Resim 3: Tim viicut
kaniilasyon sistemi.

perfiizyonu igin hazirlanan

Heparinizasyon sonrasi hazirlanmis olan c¢oklu akis
sistemli kaniiller ile sirasiyla trunkus brakiosefalikus, inen
aort ve aort klempi sirasinda koroner perfiizyonu saglamak
i¢gin proksimal ¢ikan aorta kaniile edildi (Resim 5). Ana
perfiizyonun kaniil boyutu, beynin sag tarafinin selektif
perfiizyonu saglayacak, ark rekonstiirksiyonu sonrasinda
asendan aortaya yerlestirilecek kaniil olup, {iireticilerin
hasta viicut yiizey alan1 akis yonergelerine bagli 6nerilerine
gore hasta viicut yiizeyi hesaplanip buna karsilik gelen
capa uygun olarak secildi. Inen aort igin diiz kaniil tercih
edildi ve alt viicut boliimlerin perfiizyonu saglanmis oldu.
Aort klempi sirasinda antegrad koroner arterleri
perfiize etmek i¢in proksimal ¢ikan aorta uygun boyutta bir
pediatrik kardiyopleji kaniilii tercih edildi. Medtronic DLP
(Medtronic Inc., Minneapolis, Minnesota, Birlesik Devletler
Amerika) kantiller cerrahi islemler sirasinda kullanildi.



Resim 4: PDA, hipoplazik arcus aorta, desendan aorta ve
pulmoner arterler gosterilmistir.

Genis kalibrasyonlu bir kaniil ile sag atriyal
kaniilasyonu da yapildiktan sonra kardiyopulmoner
bypass baslatildi. Miyokardiyal distansiyon olmadi ve
myokardial distansiyonun engellenmesi i¢in ayrica bir vent
kaniiliine ihtiya¢ duyulmadi. Patent duktus arteriozus
divize edildi. Sol karotis arter ve sol subklavyen arter
klempe edildi. Asendan aorta koroner perfiizyon kaniilii
distalinden klempe edildi. Arkus aorta ve desendan aorta
agildi. Duktus bolgesi rezeke edildi. Desendan aorta, distal
arkus aortaya anastomoz edildi. Arkus aortanin kiigiik
kurvatiirii asendan aortamn proksimaline kadar otolog
gluteraldehid ile muamele edilmis perikard yama ile
genisletildi. (Resim 6)

Arkus aortanin kii¢iik kurvatiirii asendan aortanin
proksimaline kadar otolog gluteraldehid ile muamele
edilmis perikard yama ile genisletildi. Hava tahliyesi
sonrasi klempler kaldirildi. Hastada 8 mm’lik subpulmonik
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ventrikiiler septal defekt mevcuttu ve diizeltilmis biiyiik
arter transpozisyonunun ileride muhtemel ayri bir tam
(ventrikiiler defekt
kapatilmas: ile birlikte ‘double switch’ gibi) hazirlik

diizeltme operasyonuna septal

amactyla ana pulmoner artere bant uygulandi. Olgiimlerde

femoral arter ile sag radial arter arasinda gradiyant

W 2N
ikus kanalG

Resim 5: Kaniile edilmis proksimal asendan

aorta,
trunkus brakiosefalikus, desendan aorta ve sag atrium.

olmadig goriildii. Kardiyopulmoner bypassdan sorunsuz
cikildi. Hasta dekaniile edildi ve operasyon usuliine uygun
olarak sonlandirildi. Tiim operasyon kardiyopulmoner
bypass ile, normotermik kosullarda ve atan Kkalpte
gerceklestirildi.

Operasyondan sonra yogun bakimda takip edilen
hastanin norolojik, kardiyak ya da visseral organlarinda
herhangi bir hasar ile karsilagiimadi. Hasta operasyondan
4 giin sonra ekstiibe edildi. Beslenmesinin diizenlenmesi,
kilo alimimn saglanmasi ve aile egitimi amaciyla hasta 16

giinliik hastane yatis1 sonras: taburcu edildi.

TARTISMA
Konjenital diizeltilmis biiyiik arter
transpozisyonunun  tedavisi, = semptomlarin  tipine,

ciddiyetine ve ilave konjenital kusurlara gore degisir. Baz1
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hastalarda ozellikle ek kalp kusuru olmayan hastalarda
herhangi bir islem yapilmasina gerek kalmayabilir (3).
Hastamizda ek olarak interrupted aortik ark Tip A
oldugundan ilk oncelikli olarak interrupted aortik ark
tamiri yapilip, hastamizin VSD takibi ile gelisimini
bekledikten sonra arterial switch operasyonu planladik.

Interrupted aortik ark patolojileri cerrahi ve
tekniklerdeki
patolojilerdir. Fetal kardiyovaskiiler gelisim sirasinda
brankial
faktorlere bagli olarak karsimiza ¢ikan bu patolojiler 3

girisimsel gelismelere ragmen zorlu

arklarin invollisyonu sirasinda ¢ok gesitli

sinifta toplanmistir. Olgularda %80’'inde interupted tip A
seklindedir ve bu patolojide arkus aorta subklavyen arter
sonrasi kesintiye ugrar (Resim 5). Tip B formu daha
nadirdir, Di-George sendromu ile birlikte goriilebilir ve
burada arkus aortadaki kesinti sol subklavyen arter ile sol
karotis arter arasindadir. En nadir form olan tip C’de ise
arkus aorta trunkus brakiosefalikus sonrasi kesintiye ugrar
(4). Patoloji siklikla bagka kardiyak anomalilerle birlikte
seyreder. Bizim hastamizda cc-TGA ile birlikte atrial ve
ventrikiiler septal defektler, asendan aorta ve arkus aorta
mevcuttu. sendromuna ait

hipoplazileri DiGeorge

dismorfik yiiz goriiniimii ve laboratuvar bulgusu

saptanmadi.

Her ne kadar segilmis vakalarda perkiitan tedavi

secenekleri  denenebilse de konvansiyonel cerrahi

rekonstriiksiyon interrupted aortik ark igin altin standart
tedavi yontemdir (5). Ameliyat siklikla arkus aorta ve distal
aort anastomoz igin genellikle aortik kros klempleme,
kalbin durdurulmasi ve hatta kritik derecede dnemli kansiz
rahat bir alan icin derin hipotermi gerektirir (6). Bu islem
koruma son derece Onemlidir.

sirasinda  serebral

Hipotermik total sirkiilatuar arrest, antegrad veya

retrograd serebral perfiizyon gibi yontemler literatiirde

B WArkus aorta ve desendan
aorta acildi. Duktus
bolgesi rezeke edildi.
Desendan aorta, distal
BSarkus aortaya anastomoz
—smedildi. Arkus aortanin

~ Ekicik kurvatiirii asendan

‘Raortanin proksimaline
kadar otolog gluteraldehid
ile muamele edilmis
8 A Mperikard yama ile

~ genisletildi.

Resim 6: Rekonstriikte edilmis asendan aorta, arkus aorta
ve tamiri yapilmis tip A interruption.

tamimlanmus ve iyi sonuglar elde edilmistir (1). Literatiirde
derin hipotermik arrestin devamli serebral perfiizyon igin
avantajlar1 gosterilmistir. Retrograd serebral perfiizyon bu
amaca yonelik yontemlerden biridir ve neredeyse terk
edilmis ve sadece tarihi karutlara sahip bir yontem olarak
kalmistir (7, 8). Karotis arterlerdeki serebral akim en
fizyolojik perfiizyon yontemi olarudir ancak, visseral
perfiizyon igin ayrica femoral kaniilasyon yoluyla akim
saglanmasi gerekebilir. Ayrica, 6zellikle gocuk hastalarda
karotis, aksiller ya da femoral arterler yine de kaniilasyon
icin ideal degildir (8). Tiim bu nedenler dolayisiyla hali
hazirda tanumlanmis olan bu teknikler ideal yontemler
olarak karsimiza ¢tkamamaktadir. Ideal viicut perfiizyonu
kalp, visseral

beyin ve arterlerin uygun sekilde

perfiizyonunu saglayacak sekilde olmalidir.

Tanimladigimiz  normotermik  tiim  viicut
perfiizyonu (2) ile hi¢bir organin kan akimi kesintiye
ugramamaktadir. Tek karotis arter yoluyla kan akimu ile

saglanan beyin perfiizyonu ¢ogu durumda yeterlidir.



Bilateral karotis arterleri ve hatta aksiller arterleri olan
hastalarda daha iyi sonuglar elde edilebilir. (9).
Her iki karotis arter ya da aksiller arter kan akimimn
saglanmasimin  gerekliligi icin serebral oksimetre,
transkranyal doppler gibi yontemler ile test yapilabilir. Biz
olgumuzda uyguladigimiz kaniilasyon stratejimiz ile tiim
viicut perfiizyonunun yeterliligini serebral ve visseral
oksimetre calismalar ile belirledik. Ek olarak sol karotis
arter ya da sol subklavyen arter kaniilasyonuna ihtiyag
duymadik. Proksimal asendan aort kaniilii ile saglanan
antegrad koroner perflizyonun yeterliligini, ameliyat
stiresince  herhangi  bir  aritmi  godzlemlememis
oldugumuzdan dolay1 yeterli oldugu sonucuna karar

verdik.

Sonug olarak, Tiirkoglu cerrahi teknigi ile,
normotermik kosullarda, kalbi durdurmadan ve myokard
iskemisi ~ yaratmadan, tiim viicut perfiizyonunu
sagladigimiz ve ayni zamanda kansiz bir ¢alisma ortami
yarattigimiz bu vakamizda komplikasyonsuz ve basarili
bir sekilde asendan ve arkus aorta patolojisine miidahale
edebildik. Tiirkoglu cerrahi tekniginin artacak vaka sayilar1
ile birlikte benzer pediatrik ve eriskin olgularin tedavisinde
daha genis yer bulacag: diistincesindeyiz.
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