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OZET

Tek ventrikiil anatomisine sahip hastalarda uygulanan Fontan operasyonu sistemik vendéz kanmn pulmoner vendz
dolagimdan ayrilmasin1 saglayarak bu hasta grubunun tedavisinde c¢igir agmustir. Hastaya spesifik faktorlerin
tanimlanmasi, uygulanan cerrahi tekniklerdeki modifikasyonlar ve ameliyat sonrasi bakimdaki ilerlemeler sayesinde
giinimiizde Fontan operasyonu sonrast sagkalim orani yiikselmistir. Fontan operasyonu sonrasi erken veya geg
donemde Fontan dolagiminin iflas1 meydana gelebilir. Ilerleyici ventrikiiler disfonksiyon, disritmi, ilerleyici hipoksemi,
siyanoz, pulmoner vaskiiler rezistansta artma veya protein kaybettiren enteropati gelisebilen bu hasta grubu gliniimiizde
daha fazla gorilmektedir. Bu makalede Fontan dolasiminmin iflasina yol acan nedenler ve bu durumlarda
uygulanabilecek cerrahi veya medikal tedavi segenekleri tartisilmaktadir.
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ABSTRACT

Fontan operation broke fresh ground in the treatment of patients with single ventricle anatomy by separating the
systemic venous blood from pulmonary venous circulation. Survival rate following Fontan operation improved recently
due to the discovery of patient specific factors, modifications in surgical techniques and improvement in postoperative
patient care. Failure of Fontan circulation may happen in early or late follow-up period following Fontan operation.
Progressive ventricular dysfunction, dysrhythmia, progressive hypoxemia, cyanosis, increase in pulmonary vascular
resistance or protein-losing enteropathy may be observed in this patient group which is more frequently encountered at
present. Conditions causing failure of Fontan circulation and the surgical or medical treatment options are discussed in
this article.
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iflas eden Fontan dolasimi diigtirilmustiir (1-2). Fontan operasyonlarina uygulanan
30 yili agkin bir siiredir sistemik ven6z kanin pulmoner bu modifikasyonlar arasinda agamali Fontan, lateral
vendz dolagimdan ayrilmasi ile tek ventrikiil tinel Fontan prosediirii, ekstrakardiyak Fontan
anatomisine sahip hastalarda palyasyon saglanabilecegi prosediirii ve baffle fenestrasyonu bulunmaktadir.
bilinmektedir. Fontan operasyonu olarak bilinen bu Fontan operasyonuna asamali gegis yapilan hastalarda
cerrahi prosediiriin  basarist uygun hasta sec¢imine erken donemde almman iyi sonuglar neticesinde ge¢
baglidir. Pulmoner arter basinci ile rezistansinin ve donem mortalitede azalma meydana gelmistir.
ventrikiil diyastol sonu basmciin disiik oldugu,

ventrikiil  fonksiyonlarimin  iyi, pulmoner arter Fontan dolasiminin iflasina yol acan nedenler
anatomisinde distorsiyon, atrioventrikiiler kapaklarda Daha oOnceden Ongoriilemeyen risk faktorleri veya
stenoz veya yetersizligin bulunmadigi hastalarda cerrahi esnasinda meydana gelen miyokardiyal hasar
sonuglarin daha iyi oldugu gosterilmistir. Iyi hasta nedeniyle Fontan prosediirii sonrasinda erken donemde
secimine ragmen yine de Fontan sirkiilasyonunun iflasi akut dolagim yetersizligi meydana gelebilir. Pulmoner
ile karsilagilmaktadir. Gilinimiize kadar Fontan arter caplarinin kiigiilk olmasi, pulmoner vaskiiler
operasyonlarinda uygulanan modifikasyonlar ile erken rezistansin 4 wood iinitenin iizerinde olmasi, ameliyat
postoperatif mortalite  %20’lerden  %2’nin  altina oncesi pulmoner arter basincinin 15 mmHg nin iizerinde
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Iflas eden Fontan dolasimi

olmas1 ve vend-vendz kollaterallerin bulunmasi bu hasta
grubunda yiiksek risk faktorleridir (3). Fontan
dolagiminin geg iflast ise aritmi, atrioventrikiiler kapak
yetersizligi, pulmoner vendz obstriiksiyon, pulmoner
arter stenozu, Fontan tiineli icerisinde bir obstriiksiyon
veya aortopulmoner kollateral arterler gibi pekgok farkls
duruma bagli olarak meydana gelebilir. Bu hasta
grubunda ge¢ donemde meydana gelen Oliimler
ilerleyici kalp yetersizligi, disritmiler ve
tromboembolizm ile iliskili iken morbidite ise atriyal
aritmiler, protein kaybettiren enteropati, karaciger
disfonksiyonu, konjestif kalp yetersizligi, ilerleyici
ventrikiiler disfonksiyon ve inmeye baghdir (2).
Postoperatif erken donem hemodinaminin ¢ok iyi
olmast veya fenestrasyon yapilmig olmasi da hastay1 gec
donemde  gelisebilecek  fonksiyonel bozulmadan
koruyamamaktadir (4).

iflas eden Fontan dolasiminda tami ve tedavi sekline
karar verme

Fontan dolagimu iflas ettiginde oncelikle cerrahi veya
girisimsel olarak diizeltilebilecek anatomik
anormalliklerin arastirilmasi igin ekokardiyografi ve
kardiyak kataterizasyon yapilmast gereklidir. Bu
hastalarda gelisen  yiksek  vendz  basmcin
atrioventrikiiler kapak yetersizligi, pulmoner vendz
obstriiksiyon, pulmoner arter stenozu veya Fontan tiineli
icerisinde meydana gelen bir obstriikksiyon nedeniyle
olusup olugsmadigina bakilmalidir. Aortopulmoner
kollateral arterlerin var olup olmadigi arastirilmali ve
Fontan fenestrasyonu degerlendirilmelidir. Anatomik
komplikasyonlar veya aritmilerin yoklugunda, iflas eden
Fontan dolagiminin tedavisi ¢ok zordur. Bu hastalarda
siklikla ventrikiiler disfonksiyon, ilerleyici hipoksemi ve
protein  kaybettiren enteropati gibi eslik eden
komplikasyonlar mevcuttur.

Iflas eden Fontan dolasiminda tedavi segenekleri

a. Ventrikiiler disfonksiyon

iflas eden Fontan dolasiminda, sistolik ve/veya
diyastolik fonksiyon bozuklugu bulunur. Fontan
dolasiminin iflasi meydana geldiginde fonksiyonel

kapasitede diigme, egzersiz intoleransi, dispne,
yorgunluk ve senkop belirtileri goriiliir (5).

Sistemik  ventrikiilin ~ sistolik ~ veya  diyastolik
disfonksiyonunda transplantasyon disinda
uygulanabilecek yalnizca birka¢ cerrahi segenek

bulunmaktadir. Bu seceneklerden en sik uygulanam
daha  Onceden  yapilmis olan  atriyopulmoner
baglantilarin kavopulmoner baglantiya
doniistiiriilmesidir. Kavopulmoner baglanti intra-atriyal
lateral tiinel veya ekstrakardiyak tip Fontan prosediirii
ile saglanir (6). Kavopulmoner baglantinin teorik olarak
enerji kaybim1 azaltma avantajina ilaveten koroner
sinlistin de pulmoner vendz tarafta birakilmasi ile
koroner siniis kaninin diisiik vendz basinca karsi rahat
drene olmasimi saglama avantaji vardir (7). Koroner
siniis drenajinin rahat olmasi daha iyi bir koroner
perflizyon saglar ve transkoroner basing gradientinin de
azalmasi ile miyokardiyal 6demin azalmasini saglar (8).
Bu prosediir ile baz1 hastalarda belirgin klinik diizelme
saglanmigtir (9). Fontan baffle’mnda olusturulacak bir

fenestrasyon veya kiigiik bir fenestrasyonun balon
dilatasyonu veya stent implantasyonu ile genisletilmesi
kardiyak debiyi arttirabilir, santral vendz basinglari
diistirebilir ve yalnizca arteriyel saturasyon kaybi ile
kardiyak performansta artisa yol agabilir (10).
Eriskinlerde genis QRS kompleksli kalp yetersizliginde
uygulanan kardiyak resenkronizasyon terapisi de
pediyatrik yas grubunda smirh sayida hastaya
uygulanmig olup iyi sonuglar alinmigtir (11-12). Fontan
operasyonu sonrast kardiyak yetersizlik gelisen ve
takiplerinde multi-organ yetersizligine giren diger bir
hastada ise sag kalp i¢in uygulanan destek cihazi ile
hastanin durumunun belirgin olarak diizeldigi ve kalp
nakli i¢in uygun bir konuma geldigi bildirilmistir (13).
Benzer sekilde fenestre Fontan operasyonu uygulanan
18 aylik bir hastada gelisen ventrikiiler yetersizlikte ise
“Berlin Heart” kardiyak destek cihazi kullanilmig ve bu
cihazla yapilan 6 aylik destek sonrasinda hastanin
destek cihazindan ayrildig: bildirilmistir (14). Iflas eden
Fontan dolasimli hastalarda gegici kavopulmoner destek
olarak kullanilabilecek pervaneli bir pompa cihazi
tizerinde ise ¢aligmalar devam etmektedir (15).
Anatomik komplikasyonlar veya aritmilerin
yoklugunda, iflas eden Fontan dolagiminin tedavisi i¢in
Fontan baglantisinin iptal edilmesi diisiiniilebilir. Bu
durumda mortalite nispeten yiiksek olup %30 ile 65
arasinda degismektedir (16-17).

Fontan prosediirii sonrasinda kalp yetersizligi gelisen
her hasta i¢in kardiyak transplantasyon disiiniilebilir.
Nitekim, donor azligi, organ bekleme siirecinin uzun
olmasi ve boyle kompleks ve diigkiin hasta grubunda
kardiyak transplantasyonunun yiiksek risk tagimasi
nedeniyle alternatif tedavi tiirleri aragtirilmaktadir.
Fontan dolagiminin iflast meydana geldiginde eger ciddi
ventrikiiler disfonksiyon mevcutsa medikal tedavide
intravendz inotroplar kullanilabilir. Yine bu durumda
kullanilabilen fosfodiesteraz inhibitorleri ise miyokard
iizerinde inotropik etki yanisira diyastolik gevsemeyi
saglayici etki de gosterirler. Ayn1 zamanda vazodilator
ozellikleri de bulunan bu fosfodiesteraz
inhibitorlerinden “milrinon ve amrinon” iflas eden
Fontan dolasimi gelisen hastalarda erken postoperatif
diisik kardiyak debi sendromunun O6nlenmesi ve
tedavisinde basarihdir (18-19). Milrinon tedavisinin
kronik kullanimi {izerine yapilan birka¢ c¢alismada

konjestif ~ kalp  yetersizligi  bulunan  hastalarda
semptomatik rahatlamanin saglanabilecegi gosterilmistir
(20-21).

Her ne kadar faydasi kanitlanmamis olsa da, iflas eden
Fontan dolasimli hastalarmm tedavisinde anjiotensin
donistiirtici.  enzim  (ACE)  inhibitorleri  de
kullanilmaktadir (22). Kronik kalp yetersizligi bulunan
eriskinlerde, beta-bloke edici ajanlar ACE inhibitorleri
ile birlikte kullanildiginda sol ventrikiil ejeksiyon
fraksiyonunda artis, kalp yetersizligi semptomlarinda
azalma go6zlenmis ve mortalite oram1 azalmustir (23).
Pediyatrik kalp yetersizliginde karvedilol’iin sagladigi
beta-bloke edici etki iizerine yapilan ¢ok merkezli bir
calismada  hastalarin  2/3’linde  klinik  diizelme
gozlenmigtir. Bu ¢alismadaki hastalarin  yalnizca
%20’sinde konjenital kalp hastaligi ve %]11’inde
gecirilmis Fontan prosediirii bulunmaktadir (24).
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Kalp yetersizliginin  olmadigt durumlarda dahi
kavopulmoner anastomoz yapilan hastalarda renin-
anjiotensin-aldosteron sisteminin aktivasyonu
gozlenmektedir. Spirinolakton ile elde edilen aldosteron
antagonizmasi iflas eden Fontan fizyolojili hastalarin
tedavisinde daha wuygun goriinmektedir. Nitekim
spirinolakton zayif bir ditiretiktir ve genellikle bir lup
ditiretigi ile birlikte kullanilmaktadir.

Beyin natritiretik peptid (BNP), duvar gerilimine yanit
olarak ventrikiiler —miyositler tarafindan iretilir.
BNP’nin  vaskiiler tonus ve sivi hemostazinin
diizenlenmesinde goérev aldigi gosterilmigtir. BNP
refleks tasikardiye yol a¢madan arteriyel ve vendz
dilatasyona, koroner yatakta vazodilatasyon ve
ventrikiiler relaksasyona neden olarak kardiyak debiyi
arttirir (25). Rekombinant B-tipi bir natriiiretik peptid
olup fonksiyonel olarak BNP ile tamamen ayni olan
“nesiritid” glinimiizde eriskinlerde akut dekompanse
kalp yetersizliginde kullanilmaktadir. Pediatrik hasta
grubunda yalnizca akut kalp yetersizliginde nesiritid
kullanimu ile ilgili kisith tecrilbe mevcut olup kronik
kalp yetersizliginde kullanimu ile ilgili veri yoktur (26).
b. Hipoksemi

Atriyal seviyede rezidiiel sant olmasa dahi Fontan
operasyonu sonrasinda arteriyel oksijen saturasyonunun
%90’lar civarinda oldugu hafif hipoksemi sik olarak
goriilir (27). Bu desatiirasyonun, pulmoner venoz
atriyuma donen koroner siniis kanindan, arteriyovendz
santlardan veya akciger icerisindeki
ventilasyon/perfiizyon dengesizliklerinden
kaynaklandigi diisliniilmektedir. Hem istirahat hem de
egzersizle desatiirasyon olugmast genellikle rezidiiel
anatomik santlar1 gosterir. Bu santlar persistan atriyal
seviye santlari, baffle fenestrasyonu veya vendvenodz
kollateraller nedeniyle meydana gelmekte olup,
ilerleyici ventrikiller disfonksiyon varliginda daha
belirgindir. Bidireksiyonal kavopulmoner anastomoz
sonrasinda tek ventrikiil hastalarinda vendvenoz
kollateral kan damarlarinin etkisi biiyiiktir. Cogu
vendvendz kollateral damar viicut iist kismindaki
dolagimi vena kava inferiora bosaltmakta oldugu icin
Fontan operasyonu sonrasinda arteriyel saturasyon
lizerine olan etkileri minimaldir. Nitekim, venévenoz
kollateral damarlarin dogrudan sol atriyum veya
pulmoner vendz dolasima drene olmalart da
miimkiindiir. Bu durum arteriyel desatiirasyon igin bir
kaynak olusturabileceginden Fontan operasyonu sonrasi
asir1  hipoksemik hastalarda bu durumun varligi
arastirlmali ve mevcutsa bu damarlarin katater
embolizasyonu diigiiniilmelidir. Orta-ciddi hipoksemili
hastalarin tedavisinde ilave oksijen verilmesi faydali
olabilir.

Fontan operasyonu sonrasinda bazi hastalarda belirgin
siyanoz meydana gelebilir veya var olan siyanoz
artabilir. Bu durum sistemik ven6z dolasim ile pulmoner
vendz dolagim arasinda gelisen kollateraller ile, intra-
atriyal sistemik vendz baffle ile pulmoner vendz
atriyum (sag atriyum) arasindaki bir baglanti ile veya
pulmoner arteriyovenz malformasyonlar  ile
aciklanabilir. Kardiyak kataterizasyon veya
operasyonlar esnasinda kii¢iik bir sol siiperior vena kava
fark edilmemis olabilir. Glenn veya Fontan

prosediirlerinden sonra koroner siniise drene olan bu sol
siiperior vena kava nedeniyle sistemik vendz basinglar
artabilir ve pulmoner vendz atriyum dilate olarak
belirgin sag-sol sant meydana gelebilir. Fontan
prosediirii sonrasinda ge¢ donemde sistemik venoz
sistemden pulmoner vendz sisteme kollateral baglantilar
meydana gelerek belirgin siyanoza yol agabilir (28). Bu
kollaterallerin ¢ogunlugu katater islemleri ile biyiik
oranda okliide edilebilmektedir. intra-atriyal baffle ve
pulmoner vendz atriyum arasindaki gec¢is genellikle
daha Onceden siiperior vena kavanin sag atriyuma
dokildigii yer etrafinda meydana gelmektedir. Bu
alanda pekcok pektinat adele bulunmakta olup bu
pektinat adeleler intra-atriyal baffle ile pulmoner venoz
atriyum arasinda baglant1 olusturan kiiclik agikliklarin
meydana gelmesine yol agmaktadir. Bu acgikliklarin re-
operasyonda veya kardiyak kataterizasyon esnasinda
bulunmasi ¢ok zordur. Intra-atriyal baffle’n tamamen
iptal edilmesi ve ekstrakardiyak tip Fontan
operasyonuna cevrilmesi bu sag-sol santin onlenmesi
icin en iyi tedavi yontemidir. Klasik bir Glenn sant
operasyonu ile siiperior vena kava kaninin tamamen sag
pulmoner artere yonlendirildigi hastalarda ise inferior
vena kava sadece sol pulmoner artere ydnlenmis
olabilir. Bu durumda hepatik vendz kanin sag akcigere
ugramamasi pulmoner arteriyovendz fistiillerin gelisimi
icin bir risk faktoriidiir. Devamliligi olmayan pulmoner
arterlerin  yeniden rekonstrilkte edilmesi zaman
icerisinde bu sorunu ¢ozebilir. Nitekim, operasyondan
sonraki erken dénemde kan akisi sag akcigeri daha fazla
tercih edebilir ¢iinkii gelismis olan fistiiller nedeniyle bu
akcigerde pulmoner vaskiiler rezistans nispeten daha
distiktiir. Bu durum erken postoperatif donemde oksijen
saturasyonlarinin ameliyat Oncesine gore daha disik
olmasina yol agabilmektedir.

c. Atriyoventrikiiler kapak yetersizligi veya stenozu
Pek¢ok kompleks tek ventrikill fizyolojisine sahip
hastada heterotaksi sendromunun bir pargasi olarak veya
dengeli olmayan bir atriyoventrikiiler (AV) septal defekt
ile birlikte ortak AV kapak bulunabilir. Bu hastalar geg
dénemde AV kapak yetersizligi gelistirebilirler. Her ne
kadar zor olsa da, bu hasta grubunda kapak tamirinin
belirgin faydasi vardir. Eger ortak AV kapakta mevcut
orifislerden biri kii¢iik ise, kiigiikk orifis tamamen
kapatilarak genis orifisteki kleft tamir edilebilir.
Sirkiiler bir aniiloplasti veya diger klasik tekniklerle
tamir yapilabilir. AV kapak stenozu nadirdir fakat
mevcut oldugunda kapak yetersizligi olusturmadan
tamir etmek gercekten ¢ok zordur. Nihayetinde, AV
kapagin replasmani gerekli olabilir (28).

d. Subaortik stenoz

Tek ventrikiil fizyolojisi ile birlikte aort koarktasyonu
ve pulmoner kan akiminda artis bulunan hastalarda
genellikle koarktasyon tamiri ile birlikte pulmoner
arterin bantlanmasi uygulanir. Bu cerrahi girisim sonrasi
ge¢ donemde sistemik ventrikiil hipertrofiye oldugunda
ve hacim yiiki azaldiginda belirgin subaortik darlik
gelisebilir. Bu tablo 6zellikle sol ventrikiiliin aortaya
devamliligi  bir ventrikiller septal defekt veya
bulboventrikiiler foramen araciligiyla oldugu biiyiik
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arter transpozisyonlu hastalarda goriilmektedir (29).
Yapilacak bir Damus-Kaye-Stansel operasyonu ile
subaortik darligin bypass edilmesi diisiiniilebilir. Fakat
Fontan operasyonu sonrasinda ge¢ donemde proksimal
pulmoner arter ve kapak bu operasyona uygun degildir.
Bu durumda, subaortik obstriiksiyon bulboventrikiiler
foramen genisletilerek acilabilir. Maalesef, bu girigim
nispeten yiiksek oranda ileti sistemi hasar1 riski
tagimaktadir. Diger bir segenek ise sol ventrikiil-aorta
aras1 kondiiit yerlestirilmesidir.

e. Pulmoner ven6z doniis obstriiksiyonu
Atriyopulmoner tip Fontan prosediirii uygulanan
hastalarda ge¢ donemde gelisebilen pulmoner vendz
doniis obstriiksiyonu nedeniyle Fontan dolagimi iflas
edebilir. Bu durum siklikla sag atriyumun dilate olarak
sag pulmoner venler iizerine basi olugturmasi sonucunda
meydana gelir. Sag pulmoner venlere basi, sag atriyum
ve atriyal septumun posteriorunda pulmoner venlerin sol
atriyuma giris yerlerinde meydana gelmektedir (30).
Atriyopulmoner baglantinin kavopulmoner baglantiya
gevrilmesi (lateral tiinel veya ekstrakardiyak) bu
problem i¢in uygun bir ¢6ziimdir. Heterotaksi
sendromlarinin bir pargasi olarak pulmoner venéz doniis
anomalisinin tamiri ge¢ donemde pulmoner vendz
obstriiksiyona yol agabilir. Nitekim, bu durumda
pulmoner venlerdeki darlik hayatin ilk yili igerisinde
meydana gelir. Daha ge¢ donemde olusursa, bu
problemi stenoz seviyesinde direkt yaklagimla veya
daha oOnceden tarif edilmis olan “dikissiz teknik” ile
tamir etmek miimkiindiir (1).

f. Pulmoner vaskiiler rezistansta artis

Fontan palyasyonunun uygulandigi esnada o&lgiilen
pulmoner vaskiiler rezistans indeksinin (PVRI) ve
pulmoner arter basincinin uygun oldugu bazi Fontan
hastalarinda, Fontan operasyonu sonrasinda pulmoner
vaskiiler rezistans artigi bildirilmistir. Klinik belirtileri
arasinda diisiik kardiyak debi, asir1 hipoksemi veya
protein kaybettiren enteropati (PKE) bulunabilir. Bu
durumun hangi mekanizmayla olustugu agik degilse de
muhtemelen Fontan operasyonundan sonra pulsatil kan
akimmin kaybi ile iligkili oldugu diisliniilmektedir.
Pulsatil akimin, damar duvarinda gerilme ile birlikte
endojen nitrik oksit salinimini ve bu sayede pulmoner
vaskiiler tonusu sagladigi diistiiniilmektedir. Yapilan bir
calismada ekzojen nitrik oksit uygulanimi ile bazal
PVRI'nin azaldigi goriilmiis ve bu durum Fontan
dolasiminda endotelyal disfonksiyonun var olabilecegini
diisiindiirmiistiir (31). iflas eden Fontan fizyolojili
hastalarda nitrik oksit sentazin agir1 iiretimi, pulmoner
vaskiiler yapitya wuygulanan immiin boyama ile
gosterilmistir (32). Benzer sekilde endotel kaynakli
giicli  bir vazokonstriktor olan  endotelin-1’in
diizeylerinde de artis oldugu gosterilmistir (33). Her ne
kadar calisilmamis olsa da, bosentan, prostasiklin veya
sildenafil gibi pulmoner vazodilator ajanlar ile yapilan
farmakolojik tedavi de iflas eden Fontan dolasimh
hastalarda yiiksek pulmoner vaskiiler rezistansin zararh
etkilerini azaltma konusunda faydali olabilir.

g. Atriyal aritmiler
Fontan prosediirii sonrasindaki
hastalarin ~ %50’sinde  atriyal

igerisinde
Bu

10 yil
aritmi  gelisir.

aritmilerin biiylik ¢ogunlugu atriyal flutter veya intra-
atriyal re-entrant tasikardi seklindedir. Atriyal aritmiler
atriyopulmoner baglanti bulunan hastalarda daha sik
olarak goriilmektedir (1). Sag atriyumdaki dikis hatlart
bu aritmilerin olusmast i¢in birer kaynak olusturur. Kalp
kapag1t gibi dogal yapilar tarafindan cevrelenen bu
dokular re-entrant dolagim potansiyeli tagirlar. Sag
atriyal distansiyon ve hipertansiyon ile birlikte siniis
diigiimii disfonksiyonu ve yavas ileti alanlar1 da Fontan
prosediirii sonrasinda meydana gelerek atriyal aritmileri
tetikleyebilir. Ritm bozuklugu veya ritm bozuklugunu
kontrol altina almak i¢in gerekli olan medikal tedavi
hayat1 kisitlayict veya oliimciil bir problem haline
gelebilir (34). Atriyal aritmilerin klinik tablonun 6nemli
bir bolimiinii olusturdugu Fontan revizyonlarinda
aritmiye miidahale edilmesi de gereklidir. Her ne kadar,
atriyal flutter tedavisinde radyofrekans ablasyon uygun
goriilse de basaris1 sinirli olup tekrar ortaya ¢ikma orani
yiiksektir  (35). Bu tekrarlamalar atriyal adalenin
kalinlagsmasi, ablasyon yapilan yolun genisligi, kataterin
ileti yoluna ulasabilirligi ve pek¢ok dolagim yolunun
mevcudiyetine bagli olarak olusmaktadir. Fontan
dolagimimin  yalnizca  atriyopulmoner  baglantidan
kavopulmoner baglantiya doniistiiriilmesi sag atriyum
basmcini ve biiylikliiglinii azaltarak aritmi insidansini
disiiriir. Her ne kadar, aritmi tedavisinde ilerlemeler
olmus olsa da, aritmiye neden olan kaynaklar (dikis
hatlart1 nedeniyle korunmus koridorlar) yerlerinde
birakildigi i¢in tekrarlama orani ¢ok yiiksektir (30).

h. Protein kaybettiren enteropati

Protein kaybettiren enteropati (PKE), intestinal protein
kaybi ile hipoalbiiminemiye yol agan bir fenomen olup
basarili bir Fontan operasyonu sonrasinda iistesinden
gelinmesi  zor  bir  komplikasyondur.  Fontan
palyasyonundaki modifikasyonlara ragmen PKE %3-15
arast bir insidansta gorilmeye devam etmekte olup
teshis edildikten sonra 2 yillik %30 ve 5 yillik %50
mortalite  degerlerine  sahiptir  (36-37). PKE’de
asemptomatik klinik seyirden kronik diiskiinliige kadar
degisebilen farkli tablolarla karsilagilabilir. PKE
genellikle Fontan palyasyonu sonrasindaki 2. veya 3.
yillarda goriilmeye baslansa da, 1 ay kadar erken yada 2
dekad kadar ge¢ de baslayabilir (10). Sistemik vendz
basinglarin kronik olarak yiiksek seyretmesini takiben
vena kava inferior ve portal ven basinglarmin artmasi
PKE’nin temel nedeni olarak goriilmektedir. Abdominal
vendz basinglardaki bu yiikselme muhtemelen intestinal
konjesyon, lenfatik obstriiksiyon ve enterik protein
kaybina yol agmaktadir (10). Tek ventrikiil
fizyolojisindeki  hastalarda  siklikla  ventrikiiler
kompliansta bozulma ve diyastolik disfonksiyon
meydana gelir. Bu durum kardiyak debiyi diisiirir.
Artmig vendz basinglarda veya venoz basinglarin Fontan
fizyolojisi icin normal olarak degerlendirildigi
durumlarda dahi (<15 mmHg) diisiik kardiyak debi
mevcudiyeti mezenterik iskemiye yatkinlik olusturur.
Mezenterik iskemi intestinal mukozal hasara ve enterik
protein kaybinin baglamasina yol agar. PKE’nin
patogenezini tarif eden bu mantikli agiklamalara
ragmen, PKE’li hastalarin hepsinde sistemik venoz
basinglarda yiikselme bulunmamaktadir (10). Kabul
edilebilir seviyelerdeki Fontan hemodinamilerine sahip
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hastalarda dahi enfeksiyonlara bagli enflamasyon
nedeniyle veya bilinmeyen etiyolojilere bagl olarak
epitelyal membran hasari meydana gelebilir (38).

PKE gelisen hastalarda total pulmoner vaskiiler
rezistansin ve sag atriyal basinglarin artmis olmasi ortak
bir bulgu degildir. Uzamis ekstrakorporeal dolasimin
PKE olusumu riski ile iligkisi de agik degildir. Nitekim,
ekstrakorporeal dolasimin  uzun oldugu pekgok
konjenital  kalp  cerrahisi  operasyonunda PKE
gelismemektedir (36).

Enterik protein kaybina bagl olarak vaskiiler onkotik

basincin  azalmasi sonucu meydana gelen sivi
retansiyonu en sik  gorilen klinik  tablodur.
Hipoalbuminemi, hipoproteinemi ve diskida ol-

antitripsin eksikligi ile tan1 konulur. Hastalarda siklikla
goriilen semptomlar periferal 6dem, asit, kronik diyare,
hipokalsemi veya plevral effiizyonlar nedeniyle olusan
solunum sikintisidir. PKE’nin daha ciddi formlarinda,
antikoagiilan proteinlerin kronik kaybi1 kazanilmis
hiperkoagiilabilite =~ durumuna ve tromboembolik
komplikasyonlara yol agabilir. Benzer sekilde,
immiinglobulinin kronik kaybi kazanilmis immiin
yetersizlik nedeniyle enfeksiyona yol agabilir. Intestinal
lenfanjiyektazi neticesinde lenfosit sayisi azalabilir
(10,37). Nihayetinde, PKE’de kronik malniitrisyon ve
somatik gelisme geriligi gelisebilir.

PKE’nin medikal tedavisi li¢ asamal1 olup bu asamalar
ventrikiiler disfonksiyonun diizeltilmesi, membran
stabilizasyonu ve protein dengesinin diyet destegi veya
protein replasman tedavisi ile saglanmasindan olusur.
Hemodinamik yaklasim siklikla diiirezin arttirilmasi ve
artylikiin azaltilmasi ve/veya inotropik destek ile
kardiyak debinin arttirilmasi iizerinde
yogunlagmaktadir. Yapilan bir ¢alismada, PKE gelisen
Fontan hastalarinda uygulanan artyiik azaltilmasi,
diiiretikler, digoksin ve albliimin replasmani ile
hastalarin %54’tinde kismen veya tamamen diizelme
gozlenmis olup kalan %46 hastanin kaybedildigi
bildirilmistir (10).

Aldosteron reseptér antagonistleri, sodyum ve su
retansiyonunu  arttirarak  konjestif  kardiyomiyopati
tedavisinde faydali etkiler saglarlar. PKE’li hastalarla
ilgili bildirilen pekgok vaka takdiminde spirinolakton
tedavisi ile intestinal protein kaybinin azaldig
gosterilmistir (39-40).

Otoimmiin veya enflamatuar hadiselerin bulundugu,
sistemik lupus eritematozus, sarkoidoz ve alerjik
gastroenteropati gibi hastaliklar1 bulunan hastalarda
PKE gelistigi tarif edilmistir (19,41). Bu durum bazi
PKE vakalarinin enflamatuar yanita bagl olarak
geligsmis olabilecegini diislindiirmektedir. Pek¢ok olgu
sunumunda kortikosteroidlerin uygulanimi ile PKE’nin
azaltilabildigi bildirilmistir. PKE’yi hangi steroidlerin
hangi mekanizmayla azalttig1 agik degildir. Nitekim,
biyopsi ile steroidlerin intestinal lenfanjiyektaziyi
azalttig1 gosterilmistir. Bu durum steroidlerin intestinal
kapiller ve lenfatik membranlarin stabilizasyonu
tizerinden etki ettigini diistindiirmektedir (33,41).
Fontan fizyolojisine sahip hastalarda yiiksek vendz
basinglar nedeniyle olugsan kronik intestinal vaskiiler
konjesyonun heparin siilfatin iiretimi ve dagitilmasi ile
etkilestigi ileri siriilmektedir (42). Bu siilfath

glikozaminoglikanlarin albiimin kayiplarint diizenledigi
gosterilmistir (43). Bu durum PKE’li hastalarda goriilen
enterik heparin siilfat eksikligini aciklayabilmektedir.
Heparin tedavisi ile yapilan sinirl sayidaki calismada
semptomlarda dramatik iyilesme, serum protein
diizeylerinde artis ve enterik protein kaybinda azalma
oldugu gozlenmistir (44-45). Bu hasta grubunda
fraksiyone heparinin  kullanimi1 iizerine yeterince
¢alisma bulunmamaktadir.

Hipoproteinemi ve onkotik basingta azalma PKE’deki
temel sorunlardir. Siklikla albiimin tedavisi ile birlikte
yogun diliretik uygulamasi, periferal 6demin, plevral
effiizyonlarin ve protein kaybini daha ¢ok arttiran
intestinal ddemin gerilemesi i¢in gereklidir. Nitekim,
iflas eden Fontan dolasimli bir hastada albiimin
verilmesinin beslenme acisindan faydasi yoktur. Bu
nedenle tedavi mutlaka yiiksek proteinli bir diyetle
kombine edilmelidir. Enterik protein kayiplarinin
yanisira PKE’li hastalarda intestinal lenfatik dilatasyona
bagli olarak yag malabsorbsiyonu da bulunabilir. Bu
nedenle, yiiksek proteine ilave olarak orta zincirli
trigliseritlerden zengin bir diyet, daha iyi bir niitrisyonel
denge saglar (37). Muhtemelen bu strateji ile lenfatik
konjesyon ve takiben enterik protein kaybi azalacaktir.
PKE’li hastalarda diger bir bulgu olan hipokalsemi,
hipoproteinemiyi takiben serum kalsiyum seviyesinin
diismesi ile iliskilidir. PKE’li hastalarda goriilen yag
malabsorbsiyonuna bagh olarak gelisen vitamin D
yetersizligi de hipokalsemi gelisimine katkida bulunur.
Vitamin D destegi ile beraber veya tek basina kalsiyum
replasmani yapilmasinin PKE’li hastalarda semptomlari
azalttigi gosterilmistir. Lenfosit ve immiinglobulin
kaybina bagli olarak gelisen immiin yetersizlik PKE’nin
diger bir komplikasyonudur. Kronik immiin yetersizlik
gelisimi bu hastalarda daha fazla mukozal hasarin
olusmasina yol acar. Her ne kadar sonuglar1 gegici olsa
da, PKE’li hastalarda intraven6z immiinglobulin
uygulamasi1 ile enfeksiyon riskinin azaltilabilecegi
bildirilmistir (46). PKE tarafindan tetiklenen immin
yetersizligin tedavisinde as1 uygulamasi, yakin takip ve
enfeksiyonlarin hizli teshis ve tedavisi onemli yer
tutmaktadir.

SONUC

Tek  ventrikiilli ~ hastalarin asamall cerrahi
palyasyonunda uygulanan modifikasyonlarla Fontan
operasyonu sonrasi sagkalim orani agik¢a artmistir. Bu
hastalardan elde edilen uzun siireli tecriibe ile iflas eden
Fontan dolasimi  bulunan  hastalarin  taninmasi
kolaylasmistir. iflas eden Fontan dolasimimin tedavisi;
konjestif kalp yetersizligi, pulmoner vaskiiler rezistans
artist  gibi  patolojilerin  medikal tedavileri ile
obstriiksiyonlarin cerrahi olarak diizeltilmesini, ritm
bozukluklarimin  diizeltilmesini veya  gerektiginde
fenestrasyon yapilmasinmi igermelidir. Nitekim, geg
donemde kalp yetersizligi gelisen hastalar hala
bulunmaktadir. Bu hastalara nihayetinde kardiyak
transplantasyon yapilmasi gerekebilmektedir fakat kalp
dondriiniin  kisith olmas1 nedeniyle transplantasyona
alternatif yaklasimlar da arastirilmaktadir. iflas eden
Fontan dolagimli hastalarin tedavisinde uygulanabilecek
prosediirlerin ~ Oomiir boyu palyasyon saglayip
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saglamayacagi veya nihai transplantasyona gidis
siirecini uzatip uzatmayacagi bilinmemektedir.
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