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OZET

Tekerlek, H., Fontan Prosediirii Uygulanmis Tek Ventrikiillii Hastalarda
Hemodinamik, Vaskiiler ve Kassal Parametrelerin Maksimal ve Submaksimal
Egzersiz Kapasitesi Uzerine Etkileri, Hacettepe Universitesi Saghk Bilimleri
Enstitiisii Kardiopulmoner Rehabilitasyon Programi, Doktora Tezi, Ankara, 2023.
Fontan prosediirii uygulanan hastalarda morbidite ve mortalite riski ile egzersiz kapasitesi
iligkilidir. Bu nedenle bu hastalarda egzersiz kapasitesi ve etkileyebilecegi diisiiniilen
kardiyovaskiiler ve periferik faktorlerin arastirilmasi 6nem kazanmaktadir. Bu Caligsma
Fontan prosediirii uygulanmis tek ventrikiillii bireylerde hemodinamik, vaskiiler ve kassal
parametrelerin maksimal ve submaksimal egzersiz kapasitesi iizerine etkilerini arastirmak
amaciyla yapildi. Calismaya ortanca yasi 18 yil (7-31 yil) olan 31 Fontan hastas1 ve
ortanca yasi 18 (7-32 yil) olan 30 kontrol birey dahil edildi. Tiim katilimcilarin demografik
ve klinik ozellikleri kaydedildi. Maksimal egzersiz kapasitesi, “breathe by-breathe”
yontemiyle bir kosu bandi ergometresinde modifiye Bruce protokollii kardiyopulmoner
egzersiz testi (KPET) ile; submaksimal egzersiz kapasitesi 6 dakika yiiriime testi (6DYT)
ile degerlendirildi. Atrial strain Ol¢limleri i¢in transtorasik ekokardiyografi olgiimleri
gerceklestirildi ve speckle tracking (benek takibi) yontemi kullanilarak atrial strain igin
reservuar faz (LASr), kondiiit faz (LAScd) ve kontraksiyon fazi (LASct) degerleri
kaydedildi. El kavrama kuvveti ve diz ekstansor kas kuvveti bir el dinamometresi
kullanilarak degerlendirildi. Kas oksijenizasyonu (SmOz2) ise KPET ve 6DYT sirasinda,
yakin kizilotesi spektroskopi kullanarak kas kapillerindeki lokal SmO; ve toplam
hemoglobini (THb) 6l¢en bir cihaz (Moxy, Fortiori Design LLC, Minnesota, USA) ile
kaydedildi. Aortik sertlik, aortik nabiz dalga hizi (aNDH) teknigi kullanilarak
ekokardiyografik Olgiimler ile degerlendirildi. Fontanli hastalar ve kontrol bireyler
arasinda yas ve cinsiyet dagilimi agisindan anlamli fark yoktu (p>0,05). Fontanli hastalarin
ve kontrol bireylerin viicut kompozisyonu parametreleri, dominant el kavrama kuvveti
(kg) ve dominant diz ekstansor kuvveti (kg) benzer idi (p>0,05). Fontanli hastalarda 6DYT
istirahat SmO., minimum SmO, toparlanma SmO; kontrol bireylere gore daha diisiik iken
(p<0,05); KPET istirahat SmO2, minimum SmO; ve toparlanma SmO; kontrol bireylere
gore daha disiiktii (p<0,05). Ayrica Fontanli hastalarin LASr, LAScd, LASct ve
LASCt/LASr degerleri kontrol bireylere gore daha distiktii (p<0,05). aNDH Fontanli
hastalarda kontrol bireylere gére daha yiiksekti (p<0,05). Fontanli hastalarin zirve oksijen
tikketimi ve 6DYT ylirlime mesafesi de kontrol bireylere gore diisiik idi (p<0,05). Coklu
regresyon modellerine gore ise dominant diz ekstansor kuvveti, yas, LASct ve aNDH
zirveVO2’nin; dominant diz ekstansér kuvveti ve aNDH 6DYT mesafesinin bagimsiz
belirleyicileri olarak kaydedildi. Calismamizin sonuglarina gore Fontanl hastalarda diz
ekstansor kas kuvveti, yas, atrial kontraktil strain ve aortik sertlik maksimal egzersiz
kapasitesinin bagimsiz belirleyicileridir. Ayrica diz ekstansor kuvveti ve aortik sertlik ise
Fontanl1 hastalarda submaksimal egzersiz kapasitesinin bagimsiz belirleyiciledir. Fontanl
hastalarin optimal klinik yonetimi i¢in rutin laboratuvar ve klinik testlerin yani sira
egzersiz kapasitesi ve etkileyen faktorlerin de degerlendirilmesi 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Fontan porsediirii, Egzersiz kapasitesi, Kas kuvveti, Atrial strain,
Aortik sertlik, Kas oksijenizasyonu.
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ABSTRACT

Tekerlek, H., Effects of Hemodynamic, Vascular and Muscular Parameters on
Maximal and Submaximal Exercise Capacity in Patients with Fontan Procedure,
Hacettepe University, Graduate School of Health Sciences, Cardiopulmonary
Rehabilitation Program, Doctoral thesis, Ankara, 2023. The exercise capacity of
patients with Fontan procedure is related to the increased risk of morbidity and mortality.
Therefore, investigating the exercise capacity and cardiovascular and peripheral factors
that it may affect in these patients has become important. The study was conducted to
investigate the effects of hemodynamic, vascular and muscular parameters on maximal
and submaximal exercise capacity in patients with Fontan procedure. Thirty-one Fontan
patients with a median age of 18 years (7-31 years) and 30 controls with a median age of
18 years (7-32 years) were included. All participants’ demographic and clinical
characteristics were recorded. Maximal exercise capacity was assessed by a modified
Bruce protocolled cardiopulmonary exercise test (CPET) on a treadmill ergometer using
the "breathe-by-breathe™ method; submaximal exercise capacity was assessed by a 6-
minute walk test (6MWT). For atrial strain measurements, transthoracic echocardiography
measurements were performed and the reservoir phase (LASr), conduit phase (LAScd)
and contractile phase (LASct) for atrial strain were recorded using the speckle tracing
method. Hand grip strength and knee extensor muscle strength were assessed using a hand
dynamometer. Muscle oxygenation (SmO3) was recorded during CPET and 6MWT with
a device (Moxy, Fortiori Design LLC, Minnesota, USA) that measures local SmO, and
total hemoglobin (THb) in muscle using near infrared spectroscopy. Aortic stiffness was
assessed by echocardiographic measurements using the aortic pulse wave velocity
(@PWV) technique. There was no significant difference between Fontan patients and
control subjects in terms of age and gender distribution (p>0.05). Body composition
parameters, dominant hand grip strength (kg) and dominant knee extensor strength (kg)
were similar in patients and controls (p>0.05). 6MWT resting SmO_, minimum SmO; and
recovery SmO, were lower in Fontan patients compared to controls (p<0.05). CPET
resting SmO;, minimum SmO, and recovery SmO, were lower in Fontan patients
(p<0.05). In addition, LASr, LAScd, LASct and LASct/LASr values were lower in Fontan
patients compared to controls (p<0.05). aPWV was higher in patients compared to control
subjects (p<0.05). peakVO, and 6MWT distance were also lower in Fontan patients
compared to controls (p<0.05). According to multiple regression models, dominant knee
extensor strength, age, LASct and aPWV were independent predictors of peakVO., while
dominant knee extensor strength and aPWV were independent predictors of 6MWT
distance. In conclusion, knee extensor muscle strength, age, atrial contractile strain and
aortic stiffness are independent determinants of maximal exercise capacity in Fontan
patients. In addition, knee extensor strength and aortic stiffness are independent
determinants of submaximal exercise capacity in Fontan patients. In addition to the routine
laboratory and clinical tests, evaluation of exercise capacity and related paramaters is
important for optimal clinical management of patients with Fontan procedure.

Keywords: Fontan procedure, Exercise capacity, Muscle strength, Atrial strain, Aortic
stiffness, Muscle oxygenation.
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1. GIRIS

Fontan operasyonu, fonksiyonel veya anatomik tek ventrikiilii olan hastalarda
uygulanan palyatif cerrahi bir islemdir (1). Fontan prosediirii sonrasinda hastalar
onemli morbidite ve mortalite riski ile kars1 karsiya kalmaktadir ve operasyon sonrasi
15-20 yillik sag kalim oranlar1 % 60-85 arasinda degismektedir (1). Fontan prosediirii
uygulanan hastalarda kani pulmoner arter dolasimina itecek ventrikiiler pompa
olmadigindan, normal biventrikiiler sirkiilasyona oranla sistemik vendz basing
yiiksekligi mevcuttur. Fontan sonrasi goriilen yaygin komplikasyonlar arasinda aritmi,
siyanoz, egzersiz kapasitesinde azalma, ventrikiil fonksiyon bozuklugu, kalp
yetersizligi, atriyoventrikiiler kapak yetersizlikleri, protein kaybettiren enteropati,
tromboz, kanama, ven6z yetmezlik sayilabilir (1).

Fontan prosediirii uygulanan bireylerde primer tani, Fontan fizyolojisi, pre- ve
post-op klinik 6zellikler gibi ¢ok cesitli potansiyel faktorler sonucu azalmis egzersiz
kapasitesi son derece yaygindir (2). Bu hastalarda egzersiz kapasitesinin azalmasinda,
hemodinamik, vaskiiler ve kassal faktorlerin etkili olabilecegi vurgulanmistir. Onceki
calismalarda, Fontanli hastalarda kardiyak debinin egzersiz kapasitesini etkileyen
onemli bir faktor olabilecegi ve bunun da atim hacmindeki yeterli artigin
saglanamamasindan kaynaklandigi bildirilmektedir (3). Yapilan dl¢iimlerin (sirtiistii
pozisyondaki istirahat ekokardiyografi, istirahat kardiyak manyetik rezonans)
goriintlileme kesinliginin yetersiz olmasi ve maksimum efor ile optimal fonksiyonlarin
goriilememesi gibi faktorlerin, hemodinamik profilin egzersiz kapasitesi lizerinde
etkilerinin yorumlanmasinda yetersiz kaldig1 bildirilmektedir (4). Bu nedenle, speckle
tracking (STE) (benek takibi) ekokardiyografi ile global ve bolgesel miyokardiyal
fonksiyonlarin daha detayli degerlendirilmesi hemodinamik profilin belirlenmesi
Oonem kazanmistir. Yapilan bir ¢alismada, Fontan dolasiminda speckle STE ile 6l¢iilen
atrial gerilim parametrelerinin etkilendigi ve bunun fonksiyonel egzersiz kapasitesi ile
iligkili  oldugu bildirilmistir (5). Ayrica yapilan bazi c¢aligmalarda kas
oksijenizasyonun, arteryel sertligin ve periferik kas kuvvetinin de egzersiz kapasitesi
tizerine etkilerinden bahsedilmistir. Fontan prosediirii uygulanan g¢ocuklarda kas
oksijenizasyonunda meydana gelen degisiklikler dokularin oksijen talebi ve saglanan
oksijen miktar1 arasindaki dengenin bozuldugunu gdstermektedir. Bu durumun, bu

hasta popiilasyonunda egzersiz toleransinda azalmaya neden olan bir mekanizma



olabilecegi diisiinilmektedir (6). Ayrica, bir pompa gorevi istlenerek periferik
kaslarin fonksiyonu, Fontan dolagimindaki vendz doniis i¢in 6zellikle dnemlidir ve
Fontanli hastalarda iskelet kas kiitlesi azalmaktadir (6). Fontan dolasimi olan ¢ocuk ve
yetigkin hastalarda arteryel sertlik ve kardiyorespiratuar uygunluk arasinda da bir iliski
bulunmustur ve egzersiz kapasitesini artirmaya yonelik uygulamalarin vaskiiler
yapilarin korunmasi i¢in 6nemli olabilecegi bildirilmistir (7).

Fontan prosediirii uygulanan ¢ocuklarda ve erigkinlerde egzersiz kapasitesi,
kardiyopulmoner egzersiz testi (KPET) ve 6 dakika yiiriime testi (6DYT) gibi saha
testleri ile degerlendirilmektedir (8, 9). Maksimal egzersiz kapasitesinin
degerlendirilmesinde kardiyopulmoner uygunluk agisindan objektif veriler sunmasi ve
altin standart olmasi agisindan KPET oldukc¢a 6nemlidir. Ancak bireylerin fonksiyonel
diizeylerinin belirlenmesi ve giinliilk yasam aktivitelerinin siiriidiiriilmesi a¢isindan,
hem ucuz hem de pratik 6DYT ile degerlendirilen submaksimal egzersiz kapasitesi de
onem kazanmaktadir. Literatiir tarandiginda hemodinamik, vaskiiler ve kassal profilin
birlikte, submaksimal ve maksimal egzersiz kapasitesi {lizerine etkilerini inceleyen
calismaya rastlanmadi. Bu nedenle, bu ¢alismada Fontan prosediirii uygulanmis tek
ventrikiilli hastalarda hemodinami, arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun
maksimal ve submaksimal egzersiz kapasitesi {izerine etkilerinin belirlenmesi ve
karsilastirilmas1 amaglandi.

Calismanin hipotezleri:

HO: Fontan prosediiri uygulanmis tek ventrikiillii hastalarda ve kontrol
bireylerinde hemodinami, arteriyal sertlik, kas oksijenizasyonu, maksimal ve
submaksimal egzersiz kapasitesi benzerdir.

H1: Fontan prosediiri uygulanmis tek ventrikiillii hastalarda ve kontrol
bireylerinde hemodinami, arteriyal sertlik, kas oksijenizasyonu, maksimal ve
submaksimal egzersiz kapasitesi farklidir.

HO: Fontan prosediirii uygulanmis tek ventrikiillii hastalarda hemodinami,
arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun maksimal ve submaksimal egzersiz
kapasitesi tizerine etkileri yoktur.

H1: Fontan prosediirii uygulanmis tek ventrikillii hastalarda hemodinami,
arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun maksimal ve submaksimal egzersiz

kapasitesi tizerine etkileri vardir.



2. GENEL BIiLGILER
2.1. Tek Ventrikiil Anatomisi

Tek ventrikiil, iki ventrikiil odasindan birinin bulunmadig1 veya biventrikiiler
onarimin saglanamayacagi konjenital kalp anomalilerinde goriilen ventrikiildiir. Tek
ventrikiil anatomisini daha iyi anlamak i¢in dncelikle biventrikiiler kalbin yapisindan
bahsetmek gerekmektedir (10).

Kalbin 3 segmentli bir yapi1 oldugu; septumlar ile birbirinden ayrilip,
kapakgiklar ile birbirine baglanan atriumlarin platformu, ventrikiillerin birinci kat1 ve
biiyiik arterlerin de ikinci kati temsil ettigi disiinilmelidir (11). Bu ii¢ segment,
atriyoventrikiiler (AV) baglant1 ile bir atriumu kendisine karsilik gelen ventrikiil ile;
ventrikiiloarteryel (VA) baglanti ile bir ventrikiilii ilgili arter ile birlestirir. Normal
olarak, AV baglantilarinda mitral ve trikiispit kapaklar; VA baglantilarinda ise
pulmoner ve aort kapaklart bulunmaktadir. Her bir atriyum ve karsilik gelen ventrikiil,
sag ve sol kalp i¢in ayr1 ayr1 AV baglantisi ile baglandiginda biventrikiiler kalpten s6z
edilebilir (11).

Biventrikiiler AV baglantisi, sag atriyum sag ventrikiile ve sol atriyum sol
ventrikiile baglandiginda konkordan, sag atriyum sol ventrikiile ve sol atriyum sag
ventrikiile baglandiginda diskordan olarak tanimlanmaktadir. Biventrikiiler AV
baglantisinin varliginda, sag ve sol ventrikiiller normal morfolojide ve iyi boyuttadir,
her biri giris, ¢ikis ve apikotrabekiiler bilesenlerden olusmaktadir (11).

Tek ventrikiil anatomisi; iKi ventrikiilden birinin hi¢ olmamasindan
kaynaklanabilecegi gibi; var olan iki ventrikiiler odacigin dogru ayrilamamasindan da
kaynaklanabilir. Hipoplastik sol veya sag kalp varliginda tek bir ventrikiil sz konusu
iken; bunlarla sinirli olmamak {izere, ¢ift girisli AV baglantilar, valviiler atrezi veya
siddetli stenoz ve dengesiz AV septal defekt soz konusu olabilmektedir (12).

Avrupa Kardiyoloji Dernegi tarafindan 2020 yilinda yayinlanan rehbere gore
univentrikiiler kalp terimi, sag ventrikiil veya sol ventrikiiliin eksik olmasi, varsa
hipoplastik olmas1 ve bu nedenlerle kalpte biventrikiiler onarimin saglanamamasini

ozetlemektedir (13).



Ornegin (13):

Trikiispit atrezi

Hipoplastik sag kalp sendromu varyantlari, 6rn. pulmoner atrezi. intakt
ventrikiiler septum varyantlari eslik eden.

Hipoplastik sol kalp sendromu (HLHS) varyantlari, mitral atrezi eslik eden.
Cift girisli sol ventrikiil (DILV)

Cift girisli sag ventrikiil

Dengesiz tam AV septal defekt

Belirsiz morfolojiye sahip tek ventrikiil

Bu malformasyonlar intra- ve/veya ekstrakardiyak lezyonlar ile iliskilidir.
Ornegin (13):

Atrial septal defekt (ASD), ventrikiiler septal defekt (VSD), atrioventrikiiler
septal defekt (AVSD), patent ductus arteriozus (PDA)

Aort Stenozu (AS)

Aortik ark anomalileri: hipoplazi, koarktasyon

Pulmoner stenoz (valviiler, subvalviiler), pulmoner atrezi

Pulmoner arter anomalileri: periferik stenoz, hipoplazi, tek tarafli yokluk
Diskordan baglantilar, biiyiik arterlerin transpozisyonu

AV kapak stenozu, yetmezligi

Sol veya sag atrium izomerizmi, anormal sistemik veya pulmoner vendz
baglantilar

Aortik-pulmoner kollateral arterler

Univentrikiiler kalbin isimlendirilmesi ve smiflandirilmasi konusunda

farkliliklar mevcuttur. "Tek ventrikiil", "Kor triloculare biatrium (iyi bigimlenmis

atrial septum),” "Kor bilokiiler (rudimenter veya eksik atrial septum),” "ortak

ventrikiil" ve "Fonksiyonel tek ventrikiil" gibi farkli terminolojiler ge¢misten itibaren

kullanilabilmektedir (14, 15). "Fonksiyonel tek ventrikiil” teriminin kullanimi son

yillarda daha yaygin hale gelmistir (16).

Net bir ayrim yapilamasa da fonksiyonel tek ventrikiilli kalbin

smiflandirilmasi genel olarak 2 ana baslik altinda toplanmaktadir (17).

1. Univentrikiiler AV baglantilari:
a. Cift girisli ventrikiil



b. AV baglant1 yoklugu
2. Tek ventrikiil hipoplazisinin eslik ettigi biventrikiiler AV baglantilari

2.1.1. Univentrikiiler AV Baglantilari
a. Cift Girisli Ventrikiil

Cift girisli ventrikiil, fonksiyonel tek ventrikiillii bireylerde en sik rastlanan
anomalilerden biridir. Bu anomalide her iki AV kapagin sol ventrikiil morfolojisine
sahip bliylik bir ventrikiile ag¢ilmasi ve ventrikiiler septal defekt araciligi ile sag
ventrikiil morfolojisine sahip kiigiik bir ventrikiiliin varhigi s6z konusudur (18).
Anterosuperior yerlesimli kiigiik bosluk hemen hemen her zaman aortaya orijin verir
ve pulmoner turunkus ise sol ventrikiilden koken alir. Ikinci bir durumda, baskin
ventrikiil sag ventrikiil 6zelliklerine sahip olabilir ve bu tiir kalplerde genellikle infero-
posterior pozisyonda ikinci bir oda bulunur ve sol ventrikiil 6zelliklerine sahip
olmaktadir (12). Bu kiigiik bosluk genellikle bir ventrikiiler septal defekt yoluyla
baskin sag ventrikiil ile baglant1 kurar, ancak nadiren her ikisi de baskin ventrikiilden
¢ikan biiyiik arterlerden birine orijin verir. Ugiincii bir durumda, ventrikiiler yap1, her
iki ventrikiiliin apikal 6zelliklerini sergileyebilir, ancak biiylik dl¢iide herhangi bir
septumdan yoksundur ki bu durum biiylik bir ventrikiiler septal defekt olarak
nitelendirilir. Dordiincti bir durumda ise, sol veya sag ventrikiilin morfolojik

ozelliklerinden yoksun, morfolojik olarak belirsiz olan tek bir ventrikiil vardir (12).
b. AV baglant1 yoklugu

Bir AV baglantisinin yoklugu ile karakterize en sik goriilen konjenital kalp
anomalisi trikiispit atrezidir. Bu anomalide, atrial zeminde herhangi bir AV kapak
dokusu olmaksizin, sag atriyumdan ventrikiiler bosluga dogru ileri akisin tamamen
kisitlanmasi s6z konusudur (11, 12). Kan, foramen ovale veya atrial septal defekt
yoluyla sag atriyumdan sol atriyuma geger. Sol atriyum, normal olarak mitral kapak
araciligiyla sol ventrikiile baglanir. Sag ventrikiil morfolojisine sahip ikinci bir
ventrikiiler bosluk, bir ventrikiiler septal defekt yoluyla sol ventrikiil ile baglanti
halindedir (18). Bu bosluk, genellikle sol ventrikiilden ¢ikan aort ile pulmoner

turunkusa orijin verir. Bununla birlikte trikiispit atrezisi, AV kapak atrezisinin sadece



bir ¢esidini temsil eder. Diger ornekler farkli anatomik ozelliklere sahiptir. Bazi
durumlarda, atretik sag AV kapakg¢ik mevcuttur ve deliksizdir, bu kalplerin bazilarinda
biventrikiiler AV baglantilar1 vardir, ancak islevsel olarak univentrikiilerdir (16, 17).
Sol AV kapagin yoklugu veya atrezisi daha az yaygindir ancak benzer bir anomali
aralig1 gosterir. Hem univentrikiiler hem de biventrikiiler AV baglantilarinda 6rnekler
bulunur. En sik goriilen drnekler, genellikle biventrikiiler AV baglantilar ile birlikte
imperfore veya stenotik mitral kapak ve hipoplastik sol ventrikiil ile iligkili olan HLHS
kategorisine girer (12).

2.1.2. Tek Ventrikiil Hipoplazisinin Eslik Ettigi Biventrikiiler AV

Baglantilan

Her biri kendi ventrikiiliine agilan ayr1 AV baglantilarina sahip kalplerde bir
ventrikiiliin hipoplazisi goriilebilir ve bu nedenle fonksiyonel olarak univentrikiiler
olabilir. Bu anomaliler fetal yasam sirasinda akisin azalmasi ile sonuglanan siddetli
ventrikiiler ¢ikis yolu obstriiksiyonu ve buna bagl olarak etkilenen ventrikiiliin az
gelismesi ile iliskili olanlardir (12). Ornegin, aort stenozu, pulmoner stenoz veya
atrezi, vakalarin tamaminda olmasa da ¢ogunda kapak anomalisi ve ventrikiiliin ciddi
hipoplazisine yol agar. Alternatif olarak, bir ventrikiiliin 6nemli 6l¢iide hipoplastik
oldugu dengesiz bir AV septal defekt de biventrikiiler onarim i¢in uygun olmayabilir
(12). AV kapag igeren bir dizi baska anomali veya tek ventrikiiliin hipoplazisi ile
iligkili diger anormaliler de (Ebstein anomalisi vb.) ayn1 kategoriye girebilir. Sonug
olarak, kalbin dort boslugunun oldugu, atriumlarin ayri1 ve ilgili ventrikiillere
baglandigi, ancak bir ventrikiiliin kalbin biventrikiiler cerrahi onarim i¢in uygun

olamayacak kadar kii¢iik oldugu konjenital kalp anomalileri de vardir (12).
2.2. Tek Ventrikiil Fizyolojisi

Tek ventrikiilli kalbin fizyolojik olarak incelenmesinde ise baslica iki farkli
hemodinamik durum s6z konusudur (19). Birincisi tek ventrikiill dolasiminda
pulmoner kan akisinda anatomik kisitlama yoktur. Pulmoner dolasimin bu durumu i¢in
herhangi bir miidahalede bulunulmazsa (cerrahi miidahale vb.), pek ¢ok hasta kalp
yetersizligi nedeniyle daha ¢ocukluk doneminde kaybedilebilir. Bu dénemde hayatta
kalanlar ise siddetli pulmoner hipertansiyon (PH) gelistirmis olacaklardir (19). Bu,



uzun donemde ortaya ¢ikacak sonuglarin ana belirleyicisi olacaktir. Bu nedenle tek
ventrikiilli hastalarin birgogunun erken ¢ocukluk déneminde pulmoner kan akisini
kisitlamak i¢in pulmoner bant uygulamasi yapilmaktadir (13). Etkili bir pulmoner
bant, siyanoz derecesini sinirlamak i¢in yeterli pulmoner kan akisina izin verirken
PH’ye kars1 koruma saglayacaktir (13).

Pulmoner kan akiminda obstriiksiyon (siklikla valviiler ve/veya subvalviiler
pulmoner stenoz veya atrezi) diger bir durumdur (19). Bazen obstriiksiyon pulmoner
dolasimin yeterli olacagi sekildedir (asir1 degil, bu nedenle PH gelisimi kisithdir ve
dolayisiyla asir1 siyanoz olmaz). Ancak bu dengeli durumlar istisnadir ve ameliyat
olmaksizin sadece yetiskinlige kadar hayatta kalmaya izin verir (19). Genellikle birgok
hastada pulmoner kan akimi ¢ok kisitlidir, bu da ¢ocuklukta sistemik pulmoner sant

operasyonunu gerektirmektedir (13).
2.3. Fontan Prosediirii Uygulanan Tek Ventrikiil Anomalileri
2.3.1. Hipoplastik Sol Kalp Sendromu

HLHS ifadesi ilk olarak zayif gelismis aort ve mitral kapaklar1 olan ¢ok kiiciik
bir sol ventrikiilii karakterize etmek i¢in kullanilmistir. Sol ventrikiil, 6zellikle mitral
atrezi varliginda, genellikle kalin ve kasli yarik benzeri bir bosluktur. Aort kapagi
atretiktir veya aniiler hipoplazi ile belirgin sekilde daralmistir. Benzer sekilde mitral
kapak belirgin sekilde stenotik, hipoplastik veya atretiktir. Asendan aortun hipoplazisi
mevcuttur ve ¢apt genellikle 2-3 mm'dir. Sol atriyum ¢ok kiigliktiir ve interatrial
septum genellikle kii¢iik bir patent foramen ovale ile kalinlagir. Interatrial septum
nadiren intaktir. Patent duktus arteriyozus klasik olarak mevcuttur ve yenidoganin

hayatta kalmasi i¢in gereklidir (20).
2.3.2. Trikiispit Atrezisi

Trikispit atrezi siyanotik bir konjenital kalp hastaligidir (KKH) ve morfolojik
trikiispit kapagin konjenital yoklugu veya agenezisi ile karakterizedir. Sag atriyum
dilate ve trikiispit kapak atretiktir (21). Atretik trikiispit kapak, sag atriyum tabaninda
lokalize bir fibroz kalinlagma veya bir gukur olarak goriiliir. Hayatta kalmak i¢in bir

atrial septal defekt gereklidir ve tipik olarak gergin bir patent foramen ovale (PFO)



seklinde goriilmektedir. Mitral kapak genellikle bikiispittir ve morfolojik bir sol
ventrikiil vardir, ancak biiylimiistiir ve hipertrofiktir (22, 23). Genellikle bir VSD
mevcuttur ve VSD en yaygin olarak miiskiiler ventrikiiler septumdadir. Sag ventrikiil
hipoplastiktir ve gerekli pulmoner dolasimin saglanmasi i¢in yeterince biiyiik degildir
(21). Biiyiik arterlerin orijini degiskendir ve bu hastalik varliginin bir siniflandirmasi
buna gore gelistirilmistir: Tip I, normalde iliskili biiyiik arterler; Tip II, biiyiik
arterlerin d-transpozisyonu; Tip III, biiyiikk arterlerin d-transpozisyonu disindaki

malpozisyonlari; ve Tip IV, trunkus arteriozus (21).
2.3.3. Cift Girisli Sol Ventrikiil

DILV'de ventrikiil en sik sol ventrikiill morfolojisine sahiptir; ancak sag
ventrikiil, karisik, belirsiz veya farklilasmamis morfolojiler rapor edilmistir (20). Ana
ventrikiil, bityiik 6lciide, kendisine bagli bir sag ventirkiil morfolojisine sahip bir ¢ikis
odas1 bulunan morfolojik bir sol ventrikiildiir. AV kapakg¢iklart normal olabilir veya
bunlardan biri hipoplastik, stenotik ve hatta atretik olabilir (20). Pulmoner darlik
hastalarin ticte ikisinde mevcuttur ve bu darlik biiyiik arter iliskisinden bagimsiz olarak
goriiliir. Darlik kapakeik veya subvalviiler seviyede olabilir veya pulmoner kapak/arter
atretik olabilir. Biiyiik arterlerin transpozisyonu olan hastalarda subaortik obstriiksiyon
mevcut olabilir ve VSD'nin darligina veya daha dogrusu ampuller-ventrikiiler
foramenlere baghidir. Subaortik obstriiksiyonu olan hastalarda siklikla iliskili aort

koarktasyonu vardir (20).
2.3.4. Atrioventrikiiler Septal Defekt

AVSD farkli sekillerde goriilebilmektedir. Tam AVSD’de, genellikle primum
bir ASD ile bitisik genis bir VSD ve tek bir valf halkasina sahip ortak bir AV kapak
vardir. Ara form AVSD varyant1 da aymi 6zelliklere sahiptir, ancak farkli ve ayr1 sag
ve sol AV kapaklar vardir. Gegis ve kismi form AVSD ise primum ASD'lere benzer
veya bunlarla aynidir (24).

2.3.5. Mitral Atrezi (Normal Aortik Kok ile)

Mitral atrezi, aort atrezisi veya normal bir aort kokdi ile birlikte goriilebilir; ilki

genellikle onceki boliimde tartisilan HLHS olarak karakterize edilir (25). Bu kisimda



normal aort kokii olan mitral atrezi hakkinda bilgi verilmistir. Normal aort kokiine
sahip mitral atrezi, nadir goriilen bir kompleks KKH'dir ve genellikle eslik eden diger
defektler ile iligkilidir. Atretik mitral kapak, olmayan bir AV baglantis1 veya imperfore
kapak membran1 seklinde olabilir. Sol atriyum hipoplastik veya kiigiiktiir ve sag
atriyum genislemis ve hipertrofiktir. Genellikle hastalarin 2/3'tinde PFO ve 1/3'{inde
ASD eslik edebilmektedir (25). Bazi hastalarda restriktif ASD mevcut olabilir ve
nadiren atrial septum intaktir; bu gibi durumlarda, levoatriokardinal ven LA'nin
dekompresyonuna yardimci olabilir. Genelikle tek bir ventrikiil s6z konusudur, ancak
birka¢ durumda iki ventrikiil vardir. 1ki ventrikiil varsa, sol ventrikiil kiigiiktiir ve
genellikle kiiciik olan bir VSD araciligiyla sag ventrikiil ile baglanti kurar. Hemen
hemen her zaman sag ventrikiil dilatasyonu ve hipertrofisi goriiliirken; biiyiik arterlerin
transpozisyonu da siklikla gortilmektedir. Ayrica AVSD olan ¢ogu hastada pulmoner
kapak normaldir ve stenotik degildir, ancak vakalarin % 25-30'unda valviiler ve/veya
subvalviiler stenoz veya atrezi goriilebilmektedir. Aort kapagi ve aort kokii, tanim
geregi boyut olarak normale yakindir. Aort koarktasyonu veya kesintiye ugramis aort
arki vakalarin yaklasik %30'unda goriiliir. Bu tiir aort obstriiksiyonu sadece normal
pulmoner kapagi olan kisilerde goriiliir. PDA ise hastalarin yaklasik %80'inde goriiliir
(25, 26).

2.3.6. Pulmoner Atrezi (intakt Ventrikiiler Septum ile)

Ventrikiiler septumu intakt olan pulmoner atrezili baz1 hastalarda siddetli sag
ventrikiil hipoplazisi, infundibular atrezi veya sag ventrikiil bagimli koroner dolagim

vardir ve tek ventrikiil onarimi i¢in aday olmaktadirlar (27, 28).
2.3.7. Ebstein’s Anomalisi

Ebstein trikiispit kapak anomalisinin bazi ciddi formlari, pulmoner dolasimi
destekleyemeyen son derece kii¢ilik sag ventrikiillere sahiptir ve tek ventrikiil onarimi

i¢in aday olmaktadirlar (26).
2.3.8. Heterotaksi Sendromu

Aspleni ve polispleni sendromlar1 olan bazi hastalarda da fonksiyonel tek bir

ventrikiil vardir ve bu hastalar da tek ventrikiil onarimi i¢in aday olmaktadirlar (29).
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2.4. Epidemiyoloji

Standart olarak uygulanan bir isimlendirme ve siniflandirma sisteminin
olmamasina ve dogumsal kalp hastaliginin popiilasyon tahminlerine 6zgli metodolojik
sinirlamalara ragmen, univentrikiiler kalp insidansinin 1/10000 canli dogum oldugunu
bildirilmektedir (30). Yapilan bir ¢alismada ise 11 iilkede Fontan palyasyonu
uygulanan kisilerin sayis1 2020'de 47.881 olup, milyonda 66 kisi (ppm) prevalansina
tekabiil etmekte oldugu ve 2030 yilina kadar bu niifusun 59.777'yve (79 ppm)
yiikselmesi beklendigi bildirilmistir (31).

Hafif sol ventrikiiler hipoplazisinden aort ve mitral kapak atrezisinin eslik ettigi
sol ventrikiil yokluguna kadar degisen genis bir hastalik siddeti spektrumunu i¢eren 36
caligmadan elde edilen veriler, univentrikiiler kalbin en yaygin sekli olan HLHS
insidansinin 2.3/10.000 canli dogum olarak bildirmektedir (32). Univentrikiiler kalbin
ikinci en yaygin alt tipi olan trikiispit atrezisinin tim KKH vakalarinin yaklasik % 1'ini
olusturdugu ve hem erkeklerde hem de kadinlarda insidansinin 1000 kiside yaklagik
0,1 oldugu (33); cift girisli ventrikiil insidansinin ise yaklasik 0,5-1/10.000 canl
dogum oldugu ve tiim KKH'lerin % 2-3"tini olusturdugu bildirilmektedir (33).

2.5. Fontan Prosediirii

Fontan dolagimi, vendz doniisiin pulmoner vaskiiler yatagi ge¢mesi igin bir
subpulmoner ventrikiiler pompanin zorunlu olmadigi fikrine dayanmaktadir.
Fonksiyonel tek ventrikiil 6n yiikiiniin ve pulmoner kan akiginin, bu subpulmoner
ventrikiiler pompanin yerine, pulmoner vaskiiler direncin yeterli ileri akisa izin
vermesi sartt ile orta derecede yiiksek santral vendz basing tarafindan
yonlendirilebilecegi diisliniilmektedir. Bu mekanizmalar 1s181inda, bu essiz dolagimi
elde etmek icin cerrahi tekniklerin evrimi, 1940'larda hayvan ¢alismalari ile baslamis
ve 1971'de Francis Fontan ve meslektaslari tarafindan bildirilen trikiispit atrezisi olan
2 hastanin basarili tedavisi ile ve Guillermo Kreutzer ve meslektaglari tarafindan
1973'te bildirilen 6ncii ¢alisma ile devam etmistir (34, 35).

Fontan prosediiriiniin ilk versiyonu olan atriyopulmoner baglantida, énce sag
atrial oda atrial septal defekt ve hipoplastik trikiispit kapagin kapatilmasiyla izole
edilmekte ve ardinda sag atrial apendiks sag pulmoner artere anastomoz edilmekte

imig (34). Daha sonra, sistemik vendz dolasim kan akisinin akcigerlere daha iyi
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akmasinin hastanin hemodinamisini iyilestirdigi ve progresif atrial dilatasyona baglh
komplikasyonlar1  Onleyebilecegi anlasilmis. Bu nedenle teknigin sonraki
modifikasyonu operasyonun lateral tiinel teknigine doniistiiriilmesi olmustur. Bu
sayede sag atriyuma intraatrial bir yama ile kan akis1 saglanmis ve superior vena kava
dogrudan sag pulmoner artere siitiire edilmistir (36). Superior vena cava ile sag
pulmoner arter (¢ift yonlii Glenn) arasindaki anastomozun daha erken yasta ara
basamak olarak yapilmasi toplam mortalite ve morbiditeyi azaltarak nihai bir Fontan
dolasiminin elde edilmesini saglamistir (37). Teknigin en son modifikasyonu, vena
kava inferior ve sag pulmoner arter arasmna ekstrakardiyak bir kondiiit
yerlestirilmesiyle venoz kanin intra-atrial yonlendirilmesini igermektedir (Sekil 2.1)
(38, 39).

Sekil 2.1. Fontan prosediiriiniin ¢esitli teknikleri. A: Atriopulmoner baglanti. B:
Lateral TCPC. C: ekstrakardiyak kondiiit TCPC (39).

(TCPC: Total kavopulmoner baglanti. IVC: Inferior vena kava. RA: Sag atrium. RPA: Sag pulmoner
arter. SVC: Superior vena kava.) (Gorsel i¢in gerekli izin alinmigtir.)

Fontan prosediiriiniin evriminde bir bagka donliim noktasi, sistemik vendz
donlis ve pulmoner vendz atrium arasinda kontrollii sagdan sola sant olusturan
fenestrasyon isleminin uygulanmasi: idi. Fenestrasyon, ventrikiiler on yiki
arttirdigindan ve sistemik vendz hipertansiyonu kismen azalttigindan bazi merkezler
tiim Fontan prosediirleri i¢in rutin olarak fenestrasyonu benimsemisken, digerleri bunu

sadece yiiksek riskli hastalarda kullanmaktadir (40). Superior kavopulmoner
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anastomozdan (¢ift yonlii Glenn) Fontan tamamlanmasina gegis i¢in standart bir yas
veya agirlik bulunmamakla birlikte, cogu merkezde bu operasyon hasta 2 ila 4 yas

arasinda iken gergeklestirilmektedir (41, 42).
2.6. Fontan Fizyolojisi

Fontan fizyolojisinde, pulmoner dolasima hizmet eden bir ventrikiiler
pompanin olmamast, fonksiyonel tek ventrikiiliin tiim hidrolik giicli hem sistemik hem
de pulmoner dolasima iletmesini zorunlu kilmaktadir. Fontan dolasimi, kronik olarak
sinirlt sistemik ventrikiil Onyiikii ve zorunlu sistemik vendz hipertansiyon ile
karakterizedir. Bu dolasim modelinin bazi baslica dezavantajlari vardir (43-45).
Bunlar:

1. Azalmis 6n yiik rezervi

2. Azalms total hidrolik gii¢

3. Pulsatil olmayan pulmoner arter akimi1

4. Azalmis venoz kapasitans ve kompliyans

Fontan dolagiminda ventrikiiler 6n yiik, pulsatil olmayan diisiik basin¢h bir
pulmoner itici gii¢ ve pulmoner vaskiiler yatagin yeterli akisin1 engelleyen artmis
pulmoner vaskiiler diren¢ nedeniyle sinirlidir. Bu nedenle kardiyak debide simirlt
olmaktadir. Ayrica sistemik vaskiiler yapilarin, kavopulmoner baglantinin ve
pulmoner vaskiiler yapilarin ortaya ¢ikardiklari total direngten dolay: intirinsik ard
yiikte de bir artis olmaktadir. Fontan dolasimi bu nedenle yalnizca tek ventrikiil
dolasimi degil, ayn1 zamanda dogal ve es zamanli olarak azalmig ventrikiiler 6n yiik
ve artan art yiik olarak nitelendirilebilmektedir (44).

Azalmis total hidrolik gii¢, Fontan fizyolojisinde goriilen bir diger
dezavantajdir. Total hidrolik giic (Wt), akis ve basincin {iriiniidiir. Fontan fizyolojisi
olan hastalarda Wt’'nin ve kardiyak indeksin (CI) azaldigi bildirilmistir. Wt/CI,
ventrikiiler verimliligin bir 6lgiisiidiir ve Fontan dolasiminda azaldig1 bildirilmektedir
(46).

Biventrikiiler dolasimda, vendz sistemin kompliyans: ve kan hacmi normal
dolasim fizyolojisinin siirdiiriilmesi agisindan olduk¢a 6nemlidir. Fontan fizyolojisine
sahip hastalarda venéz kompliyans ve kapasitans azalmistir. Vendz kapasitans

damarlar1 sempatik girdiye arteryel diren¢ damarlarindan ¢ok daha duyarhidir ve
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sempatik aktivasyonun arttigt Fontan hastalarinda azalmis vendéz kompliyans soz
konusudur (47).

BIVENTRIKULER DOLASIM FONTAN DOLASIMI
TOTAL HiDROLIK GﬁC TOTAL HiDROLIK GUC
P —AWWW~ pot

Sekil 2.2. Biventrikiiler ve Fontan dolasiminin sematik modelleri (45, 48). Bu sekilde
Fontanli hastalarda toplam hidrolik dolagim giicii degisimi ve akis
direngleri gosterilmistir. Fontan dolagiminda zorunlu kronik sistemik
vendz hipertansiyon ve 6n yiik sinirli ventrikiiler odacik esastir. Fontan
dolasimi olan hastalarda anormal pulmoner vaskiiler gelisim nedeniyle,
pulmoner vaskiiler direng genellikle normalden daha ytiksektir.

(Ao, aort; LA, sol atriyum; LV, sol ventrikiil; PA, pulmoner arter; RA, sag atriyum; RV,
sag ventrikiil; SV, tek ventrikiil; TCPC, total kavopulmoner baglanti.) (Gorsel i¢in gerekli
izin alinmigtir.)
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Sekil 2.3. Normal kardiyovaskiiler dolasim ve erken ve gec evrelerde Fontan

dolasiminin semasi (45). A, Normal biventrikiiler dolasim. Pulmoner
dolagim sistemik dolasima seri olarak baglidir. Sag ventrikiil sag atrial
basincin sol atrial basingtan daha diisiik kalmasini saglar ve pulmoner
direncin listesinden gelmek i¢in kana itici gii¢ verir. B, Fontan dolasimu.
Kaval venler dogrudan pulmoner artere (PA) baglanir; sistemik vendz
basinglar belirgin sekilde yiikselmistir. C, Ileri dénem Fontan dolagimu.
Zamanla pulmoner direng artar, bu da kaval ven konjesyonunda daha fazla
artisa neden olur, ancak daha da fazla azalmis akis ve ventrikiiler
gerilmeye neden olur, bu da ventrikiiler dolum basincini artirir.Cizgi
kalinlig1 debiyi; renk oksijen satlirasyonunu yansitir.

(Ao, aort; LA, sol atriyum; LV, sol ventrikiil; ve V, tek ventrikiil.) (Gorsel igin gerekli
izin alinmigtir.)

2.7. Tam Ve Degerlendirme

Fonksiyonel tek ventrikiillii bireylerin tanilanmasinda ve degerlendirilmesinde

invaziv ve non-invaziv bircok yontem kullanilmaktadir. Elektrokardiyogram,

radyolojik goriintiileme yontemleri (akciger grafisi vb.), non-invaziv goriintiileme

yontemleri (ekokardiografi, doppler ultrasonografi vb.), kardiyak kateterizasyon,

laboratuvar testleri (tam kan, biyokimya, nérohormon, idrar testleri vb.), solunum

fonksiyon testi ve egzersiz testleri (saha yiiriime testleri, kardiyopulmoner egzersiz

testi vb.) kullanilmaktadir (13, 19).

Ekokardiyografi: Ventrikiiler ve kapak fonksiyonu hakkinda bilgi saglayan
birinci basamak tani aracidir. Fontan kondiiitini goriintiilemek i¢in,
transozefagal ekokardiyografi veya diger goriintiileme modaliteleri genellikle
gereklidir.

Hematoloji: Serum albiimin ve karaciger ve bobrek fonksiyonlarini igeren kan
testleri kullanilmaktadir. Protein kaybettiren enteropati agisindan ise, al-

antitripsin klirensi hesaplanmaktadir.
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Kardiyak manyetik rezonans goriintiileme: Fontan konduitinin, kollaterallerin
ve pulmoner venlerin goriintiilenmesi, AV kapak yetersizligi, subaortik
obstriiksiyon, miyokardiyal fibrozis ve trombiisiin saptanmasi, ventrikiiler
hacimler, Fontan yolu agiklig1 ve akislari i¢in kullanilabilmektedir.

Karaciger disfonksiyonu: Karaciger sirozu ve hepatoselliiler karsinom tipik
komplikasyonlar olarak kabul edildiginden, diizenli karaciger goriintiileme
(ultrason, bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans) ve laboratuvar
degerlendirmesi yapilmaktadir.

Aciklanamayan O0dem, egzersiz kapasitesinde azalma, yeni baslayan aritmi,
siyanoz ve hemoptizi durumlarinda kardiyak Kkateterizasyon da
kullanilabilmektedir. Kardiyak kateterizasyon, ventrikiiler ve valviiler
fonksiyon, pulmoner vaskiiler direng, Fontan obstriiksiyonu ve anormal
vaskiiler baglantilar1 iceren hemodinamik 6zellikler hakkinda bilgi
saglamaktadir.

Azalmis egzersiz kapasitesi: Submaksimal veya maksimal saha veya
laboratuvar testleri kullanilarak degerlendirilmektedir. Egzersiz testleri
kardiyak, ventilatuar veya kas iskelet sistemine ait kisitlayaci faktorler

hakkinda bilgi vermektedir.
2.8. Medikal Tedavi

Diiiretik tedavisi: Bu ilaglar rutin olarak akut perioperatif durumlarda ve
Fontan dolagimi basarisiz olan hastalarda viicut siv1 yiiklenmesinin yonetimi
icin kullanilir (1).

Anjiyotensin doniistliriici enzim (ACE) ve anjiyotensin reseptor blokor
tedavisi: Palyasyonun ilk asamasindan sonra ACE inhibitorleri, akciger ve
sistemik dolagim arasindaki akisin dengelenmesinde faydali olabilir.
Palyasyonun sonraki asamalarinda, ACE inhibitorleri ventrikiiler islev
bozuklugu veya atriyoventrikiiler kapak yetersizliginin tedavisi i¢in ¢esitli
sekillerde kullanilabilir (1).

Antikoagiilasyon tedavisi: Sag atrial kan stazi ve bozulmus pihtilasma
tromboza yatkinlik olusturabilir. Subklinik, tekrarlayan pulmoner emboli ve

sistemik emboli potansiyeli, bazilar1 tarafindan Omiir boyu antikoagiilasyon
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icin bir 6neriye yol agmistir. Antikoagiilasyon, atrial trombiis, atrial aritmiler
veya tromboembolik olaylar varliginda veya dykiisiinde endikedir. Yeni oral
antikoagiilanlarin Fontan hastalarinda giivenli oldugu bildirilmis olsa da,
yeterli prospektif veriler eksiktir ve bu nedenle bu ilaglar su anda standart
tedavi olarak onerilmemektedir (13, 49).

Antiaritmik tedavi: Siniis ritminin kaybi, hizli hemodinamik diisiisii ve atrial
aritmileri hizlandirabilir. Hizli AV iletimli uzun siireli atrial aritmi acil
miidahale gerektirebilir. Boyle durumlarda, ila¢ tedavisi genellikle etkisiz
oldugundan kardiyoversiyon tedavinin temelini olusturmaktadir. Tedavisi daha
zor olan aritmilerde ise kateterizasyon ile radyofrekans ablasyon kullanilabilir.
Ayrica bazi hastalarda atrial pacemaker veya implante edilebilen kardiyoverter
defibrilator de kullanilabilmektedir (13).

Pulmoner vazodilator tedavi: Pulmoner vaskiiler direncin ve/veya basincin
arttigi hastalarda endotelin reseptér anatgonistleri ve fosfodiesteraz 5
inhibitorleri kullanilabilmektedir. Fontan hastalarinda bu ilaglarin rutin

kullanimina iligkin veriler su anda siirlidir (13).
2.9. Girisimsel Tedavi

Fontan dolagimi1 olan kisilerde en yaygin kateter bazli miidahaleler;

fenestrasyonun kapatilmasi, pulmoner valviiloplasti veya stentleme ve kollaterallerin

(arteryel veya vendz) kapatilmasidir (1).

Fenestrasyon kapatma: Fenestrasyon kapatma endikasyonlar1 net bir sekilde
tantmlanmamustir, ancak istirahatte (oksijen satiirasyonu % 90'n altinda) veya
egzersizle (0rn. oksijen satlirasyonu % 85'in altinda) belirgin desatiirasyonu
olan hastalarda bu prosediir diisliniilmektedir. Fenestrasyonun kapatilmasi,
cocuklarda somatik biiylimeyi ve egzersiz performansini iyilestirebilir. Mevcut
literatiir fenestrasyon kapatmanin ardindan, oksijen saturasyonunun genellikle
% 90 ve daha iizeri diizeylere yiikseldigini gostermektedir (1).

Pulmoner arter ve Fontan “baffle” veya konduit balonu veya stentleme:
Kavopulmoner devre sirkiilasyonu igindeki kii¢iik gradientler Fontan
hemodinamigi i¢in dezavantajlidir ve Fontan baffle veya pulmoner arterlerdeki

herhangi bir anatomik daralmanin, 6zellikle gosterilebilir herhangi bir basing



17

gradiyentinin varliginda, miimkiin olan her yerde rahatlatilmasi saglanmalidir.
Stentlemenin uzun vadeli sonuglar1 hakkinda ¢ok az veri mevcuttur, ancak
genel olarak deneyimli merkezlerde komplikasyon oraninin diisiik ve
neointima olusumunun orta diizeyde oldugu goriilmektedir (1).

. Kollateral damarlarin kapatilmasi: Venovenoz kollateraller tipik olarak,
genellikle Fontan sirkiiiti i¢indeki basing artisina yanit olarak sistemik
damarlar ve pulmoner damarlar arasinda olusur. Siyanoz/desatlirasyon veya
tromboembolizm olarak ortaya ¢ikarlar ve paradoksal emboli i¢in potansiyel
bir kondiiit olustururlar. Venoventz kollaterallerin kapatilmasi, baslangigta
arteryel oksijen seviyelerini artirmada etkili olabilir, ancak bu durum genellikle
kalic1 olmaz. Ek olarak, kapatma ventrikiiler 6n yiikiin azalmasi yoluyla kalp
debisini azaltabileceginden, uzun donemde hemodinamide kotii prognoz
gergeklesebilir.  Aortopulmoner kollateraller veya ventrikiilo-pulmoner
baglantilar gibi aksesuar pulmoner kan akisi yolaklari, islevsel olarak tek
ventrikiile hacim yiikli saglayabilir, kompetitif perflizyon veya hemoptiziye
neden olabilir. Transkateter kapatma, biiyiik, ayr1 aortopulmoner kollateraller
icin faydali olabilir, ancak uygulamada 6nemli degiskenlikler s6z konusudur

ve klinik agidan yeterli kanit yoktur (1).
2.10. Kardiyopulmoner Rehabilitasyon Yaklasimlar:

Fontanl bireylerde egzersiz hem test hem de tedavi yaklasimi olarak kardiyak
rehabilitasyon programlarinin 6nemli bir komponentidir. Fontan dolasimi olan
hastalarda siklikla goriilen azalmigs egzersiz kapasitesine katkida bulunan
intrakardiyak ve ekstrakardiyak bircok potansiyel faktor vardir.

Subpulmoner ventrikiil yoklugunda, pulmoner arterlere sistemik vendz kan
akisi, kalp fonksiyonuna ek olarak yercekimi kuvveti, solunuma ve periferik kas
pompasina baglidir. Subpulmoner pompanin olmamasi da kalbin 6n yiikiinii kisitlar ve
egzersizle iliskili atim hacmi artisini azaltir; bu, egzersiz sinirlamasina katkida bulunan
ana faktordiir (1). Kardiyak dolum, pulsatil olmayan pulmoner kan akigina sekonder
anormal pulmoner vaskiiler gelisim ve disfonksiyonla daha da olumsuz yonde
etkilenir. Egzersiz kapasitesinin azalmasma katkida bulunan diger intrakardiyak

faktorler, kronotropik yetersizlik, venovendz kollateraller ve fenestrasyon nedeniyle
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ortaya ¢ikan azalmig istirahat ve efor oksijen satiirasyonu ve sistemik endotel
disfonksiyonu olarak siralanabilir (1).

Ekstrakardiyak faktorler arasinda ise restriktif akciger problemleri, solunum
kas1 disfonksiyonu, azalmis iskelet kasi kiitlesi (sarkopeni) ve fiziksel kondisyon kaybi1
yer alabilir (1). Periferik kas pompasi, Fontan dolagimindaki vendz doniis igin 6zel bir
oneme sahiptir ve alt ekstremite yagsiz kas kiitlesi, egzersiz sirasindaki kan akisi artisi
ile yakindan iliskilidir (50). Iskelet kas1 kasilmalarinin, Fontan dolasimi olan bazi
hastalarda pulsatil pulmoner kan akis1 bile olusturabildigi bildirilmistir. Bununla ilgili
olarak, Fontan dolasimi olan kisilerde iskelet kasi kiitlesinde azalma, disfonksiyonel
iskelet kasi aerobik metabolizmasi ve sempatik refleks yanitlar1 vardir (51). Egzersiz
kisitlamasinin patofizyolojisinin ¢ok faktorlii oldugu netlesmeye baslasa da, her bir
bilesenin goreceli katkisi tam olarak anlagilamamistir (1).

Fontan dolagimi olan yetiskinlerin yaklasik % 10'u "Siiper Fontan" olarak
adlandirilan normal veya normal istii egzersiz kapasitesine sahip bireylerdir. Bu
poplilasyonda yapilan caligmalar haftada en az 3 kez orta ila siddetli fiziksel
aktivitelere diizenli katilimin gerekliligini vurgulamaktadir (1). KKH'li bireylerde orta
ila siddetli egzersiz egitiminin, ¢ogu hastada egzersiz kapasitesi ve fiziksel aktiviteyi
arttigini belgeleyen bir¢ok calisma vardir. Yalnizca Fontan dolasimina sahip hastalari
iceren caligmalar ise genellikle hafif direngli egzersiz egitimi ve aerobik egzersiz
egitimi tizerine yogunlasmistir (52-54). Fontan hastalarinda egzersiz egitimi tipindeki
farkliliklara ragmen genellikle aerobik ve direng egitimi ve solunum kas egitimi
kombinasyonundan olusan egitim programlarinin egzersiz kapasitesi, kardiyak
fonksiyon ve yasam kalitesi lizerinde olumlu etkileri oldugu, giivenli oldugu ve bu
nedenle Fontan hastalar1 i¢in egzersiz egitiminin tesvik edilmesi gerektigi bildirilmistir
(55). Turquetto ve arkadaslar1 tarafindan yapilan bir ¢aligmada aerobik egzersiz
egitimi ve inspiratuar kas egitimi uygulanan Fontanli hastalarda fonksiyonel
kapasitenin iyilestigi, acrobik egitimde otonomik kontrol ve el kavrama kuvvetinin;
inspiratuar egitimde ise inspiratuar kas kuvveti ve spirometrik degerlerin arttigi
bildirilirken; Fontanli hastalarda aerobik egzersiz ve inspiratuar kas egitiminin dnemli
ve gerekli farmakolojik olmayan tedaviler oldugunu vurgulanmistir (56). Aerobik
egzersiz egitimi yapilan baska bir calismada ise kardiyorespiratuar uygunlukta ve NT-

proBNP, ST2, GDF-15 gibi kardiyak biomarkerlarda iyilesme oldugu bildirilmistir
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(57). Fontanli bireylerde 6 haftalik inspiratuar kas egitiminin inspiratuar kas
kuvvetinda artig, egzersiz sirasinda solunumsal etkililikte gelisme ve istirahat kalp
debisinde artis ile sonuglandigi da bildirilmistir (58). Cordina ve arkadaslari, alt ve tist
ekstremite biiylik grup kaslarin 20 haftalik direngli egitimi ile Fontanli bireylerde
ventrikiiler dolum, atim hacmi, egzersiz kapasitesi ve kalp debisinde olumlu yonde
iyilesme oldugunu bildirmistir (54).

Sonug olarak intra- ve ekstra-kardiyak bir¢cok faktor etkisi ile egzersiz
kapasitesinin olumsuz yonde etkilendigi Fontanl bireylerde aerobik egzersiz egitimi,
direngli egzersiz egitimi ve solunum kas egitimini tek veya kombine olarak iceren
kardiyopulmoner  rehabilitasyon  programlari;  kardiorespiratuar  uygunluk,
hemodinamik bulgular ve kas kuvveti gibi parametrelerde iyilesmeler saglayarak
mortalite ve morbiditenin azalmasi agisindan farmakolojik olmayan tedavi secenegi

olarak tercih edilebilir.
2.11. Fontanh Bireylerde Kas Kiitlesi ve Kuvveti

KKH olan bireylerde kas kuvveti, fiziksel uygunluk ve genel saglik durumu ile
ilgili 6nemli bir degisken olarak kabul edilebilmektedir ve periferik kas kuvvetinin
azalmas1 6nemli fonksiyonel limitasyonlar ile iliskilendirilebilir. Literatiirde Fontanl
bireylerin periferik kas kuvveti ve iligkili diger faktorler ile ilgili yetersiz ¢alisma
bulunmaktadir. Yapilan ¢aligmalarin ¢cogu konjenital kalp hastaliklar1 baglig1 altinda
toplanmis olup; eriskin popiilasyonu icermektedir (59).

Fontan palyasyonu uygulanan fonksiyonel tek ventrikiillii bireylerde ameliyat
sonrast yasam kalitesinin, egzersiz kapasitesinin ve yasam beklentisinin 6nemli 6lgiide
artmast beklenmektedir, ancak yine de fonksiyonel kapasitede bozulma ve artan
mortalite riski ortadan kalkmamaktadir. Bu baglamda periferik kas zayiflig1 gibi
ekstrakardiyak konular giindeme gelmektedir. Periferik kaslar araciligiyla olusturulan
pompa etkisinin, subpulmoner ventrikiili olmayan Fontanli hastalarda egzersiz
sirasinda On yiki ve dolayisiyla attim hacmini arttirmada 6nemli oldugu kabul
edilmektedir (60).

Fontanli bireylerde goriilen kas atrofisinin ve alttan yatan mekanizmasinin kalp
yetersizliginde goriilen ile benzerlik gosterdigi bildirilmektedir. Yapilan bir ¢aligmada

kalp yetersizligi (KY) hastalarinda bireysel kas liflerinden segici miyozin proteini
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tikenmesinin iskelet kasi zayifligina katkida bulunan potansiyel bir molekiiler
mekanizma oldugu ifade edilmistir. Ayrica, bu sonuglarin iyi tedavi edilmis hafif ila
orta derecede KY olan hastalarda yapilmis olmasi, tek kas lifi miyozin tilkkenmesinin
yalnizca son donem hastaligin bir belirtisi olmadigini, daha ¢ok KY'nin iskelet kasi
miyopatisinin belirgin bir 6zelligi oldugu vurgulanmistir (61).

Fontanli bireylerde “Fontan myopatisi” kavramini anlamak iizere daha fazla
sayida histolojik calismalar yapilmasi gerektigi vurgulanmaktadir. Cordina ve
arkadaslar1 tarafindan yapilan bir ¢calismada Fontanli bireylerde iskelet kas kiitlesi T
skorunun azaldig1 ve post-egzersiz fosfokreatin yeniden sentezinin hiz sabiti (k) ile
olgiilen kas aerobik kapasitesinin dnemli 6l¢iide bozuldugu bildirilmistir (6).

Fontanli bireylerde yagsiz kas kiitlesi azaldig1 ve yagsiz kas kiitlesi Z skorunun
-2 veya daha diisiik olmasi olarak tanimlanan Fontan ile iliskili miyopatinin,
hastalarinin % 39'unda mevcut oldugu da bildirilmistir. Fontan hastalarinda, izometrik
diz ekstansiyon kas kuvvetinin azaldigi ve kas kuvvetindeki bu azalmanin yasla
birlikte arttigini diistiniilmektedir (51). Nérohormonal aktivasyon belirtegleri, cinsiyet
hormonlar1 ve inflamatuar mediatorlerin yagsiz kas kiitlesi ile iligkilisi ve miyopeni
patogenezindeki rolii sinirhidir. Ayrica Fontan hastalarinda saglikli yasitlarina gore
inaktif yasam tarzlarinin veya D vitamini diizeylerinin de kas kiitlesi gelisiminde rol
oynayabilir (62). Fontan ile iliskili miyopeninin patofizyolojisine iliskin hipotezler 6ne
stirilmektedir ve bu hastalarda yagsiz kas kiitlesi eksiklikliginin belirleyicileri net
olarak belirlenmemistir.

Bu sonuglar goz oniine alindiginda genel olarak Fontan hastalarinda sekonder
sarkopeninin olas1 nedenleri:

1. Yetersiz beslenme ve sagliksiz/aktif olmayan yagsam tarzi,

Cocukluktan gelen diizenli egzersiz aligkanliginin olmamasi,

Gastrointestinal 6dem nedeniyle zayif emilim,

2
3
4. Hiperkatabolizma,
5. Hormonal dengesizlikler,
6. Inflamatuar siirecler,
7. Oksidatif stres ve hiicresel proteoliz olarak siralanabilir (63).
Fontanli hastalarda periferik kas zayifliginin klinik ve fonksiyonel durum

acisindan bazi sonuglart da bulunmaktadir. Egzersiz kapasitesinin azalmasi bu



21

sonuglarin baginda gelmektedir ancak bu azalmanin direkt kas zayiflig: ile iligkisinden
ziyade multifaktoriyel oldugunu vurgulamak gerekmektedir (64). Fontan hastalarinin
uyluk kas hacminin ve iskelet kas1 kan akisinin azaldigi; bu durumunda zirve oksijen
tilketimi ile iliskili oldugu gosterilmistir (65). Shiina ve arkadaslar1 diisiik bir psoas
major kas hacminin, Fontan sirkiilasyonu olan eriskinlerde, 6zellikle kadin hastalarda,
KY nedeniyle hastaneye yatisin ek bir belirleyici faktorii oldugunu bildirmistir (63).
Ayrica Fontan operasyonu gec¢iren pediatrik hastalarda preoperatif diisiik kas
kiitlesinin, major postoperatif komplikasyon insidansinda artis ile iliskili oldugu da

bildirilmistir (66).
2.12. Fontanh Bireylerde Kas Oksijenizasyonu

Fontanli bireylerde kas kiitlesi, kuvveti, protein yapis1 gibi kassal degisiklikler
ile beraber kasin oksijenizasyonu da degismektedir. Bu konuda yapilan ilk
calismalardan birinde Fontan hastalarinda egzersiz sirasinda ve sonrasinda kas
oksijenizasyon belirteglerinin izledigi patern hakkinda detayli bilgiler saglanmistir
(67). Bu galismada, toplam hemoglobin diizeyinin egzersizin baslamasindan hemen
sonra hizla diiserken, egzersiz sirasinda toplam ekstremite kan hacmindeki artan
degisime bagl olarak (egzersiz hiperemi reaksiyonu) kademeli olarak arttigi; buna
karsilik egzersizin baslangicinda, kasin pompalama eylemi sonucu artan vendz doniis
nedeniyle kas oksijenizasyonun hafifce arttiktan sonra, artan is yiikii ile beraber
kademeli olarak azaldig: bildirilmistir (67). Bu da galisan iskelet kasinda iskelet kasi
oksijen ekstraksiyonunun arttigini gostermektedir ve zirve egzersizde, maksimum
oksijen ekstraksiyonu saglanarak doku oksijenizasyonu en diisiik degere ulagmustir.
Egzersiz sonras1 oksihemoglobin diizeyindeki artisa ve deoksihemoglobin
diizeyindeki azalmaya (egzersiz sonrasi oksijen yeniden doygunlugu) bagli olarak kas
oksijen satiirasyonu yeniden artmistir ve bunun da oksijen borcunun 6denmesi ile
indiiklendigi belirtilmistir (67).

Yakin zamanli yapilan daha kapsamli ¢aligmalar da bulunmaktadir. Fontan
prosediirii sonrasi kas diizeyinde oksijenizasyon paternini degerlendiren ve kontrol
bireyler ile karsilastiran bir calismada, istirahat kas oksijenasyonun Fontanli bireylerde
daha diisiik oldugu, egzersizle birlikte saglikli bireylerdekine benzer bir paternde

azalma gosterdigi ancak Fontanli bireylerin daha diisiik zirve is yiikiine ulastiklar1 ve
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ayni is yiikiinde oksijenizasyonun daima diisiik seyrettigi gosterilmistir. Dolayisiyla
kas oksijenizasyonu paternindeki bu degisikliklerin egzersiz kapasitesini kisitlayan
potansiyel faktorlerden biri olabilecegi bildirilmistir (68). Total kavopulmoner
baglant1 (TCPC) uygulanan bireylerde baldir kas oksijenizasyonunun degerlendirildigi
baska bir calismada ise ergenlerin kas oksijenizasyonu (13-18 yas) saglikli akranlarina
gore farklilik gosterirken ve toparlanma i¢in daha uzun siireye ihtiya¢ olurken,
cocuklarda (6-12 yas) farklilik kaydedilmemistir. Farkliliklarin ¢ocuk grubunda degil
de ergen grubunda goriilmesi ise kas oksijenizasyonunda bozulmanin yasla birlikte

arttigina isaret ediyor olabilecegi vurgulanmistir (69).
2.13. Fontanh Bireylerde Atrial-Ventrikiiler Fonksiyon

Genel olarak kalp yetersizligi, kalbin diisiik dolum basinglarinda istirahat ve
egzersiz taleplerini karsilayamamasi durumu olarak tanimlanmaktadir. Bu tanim goz
Oniine alindiginda, esasen Fontan dolagimi olan tiim hastalarda operasyondan sonraki
ilk gilinden itibaren fizyolojik bir kronik kalp yetersizliginden bahsedilebilir. Bu
hastalarda kalp yetersizligi ya klasik ventrikiiler disfonksiyon (sistolik veya diyastolik)
ya da kronik olarak diisiik kalp debisinin neden oldugu Fontan dolasim yetmezligi
olarak ortaya ¢ikabilir (39). Fontan dolagimi olan hastada ilerleyici kalp yetersizliginin
uzun siireli sagkalimi1 ve yasam kalitesini etkileyen kardiyak ve kardiyak olmayan
morbiditelere neden oldugu da bildirilmistir (39).

Sistolik veya diyastolik disfonksiyon, genel popiilasyondaki kalp
yetersizliginin altinda yatan ana nedendir ve etkilenen bireylerin tan1 ve tedavisi,
oncelikle miyokardiyal performanst degerlendiren ve iyilestiren Onlemlere
odaklanmaktadir (70). Buna karsilik Fontan popiilasyonundaki kalp yetmezligi,
sistolik ve diyastolik ventrikiiler fonksiyon, yapisal kardiyak veya valviiler
anomallikler ve ritim bozukluklar1 gibi degiskenlerin de etkilesimlerini iceren daha
heterojen ve kompleks bir klinik tablodur (71).

Fontanli hastalarda ventrikiiler fonksiyonunun giivenilir 6l¢iimii bu nedenle
oldukca 6nemlidir ancak karmasik ventrikiiler anatomi ve fizyoloji nedeniyle optimal
6l¢lim her zaman saglanamamaktadir. Sistolik ventrikiiler fonksiyonun geleneksel
Olctimleri (ejeksiyon fraksiyonu [EF] gibi), diger KKH olan hastalarda oldugu gibi

Fontanl bireylerde de erken miyokard disfonksiyonunun saptanmasinda yeteri kadar



23

hassas sonuglar saglamayabilir (4). Ayrica anormal ventrikiiler kiitle varliginda genel
olarak EF'nin gegerliligi sorgulanmistir (72). Strain ve strain hizi gibi miyokardiyal
deformasyon parametrelerinin, bu hastalarda geleneksel hacimsel dlgiimlere gore daha
duyarl bir alternatif sunabilecegi bildirilmistir (4). Fontan operasyonunu takip eden
on yil iginde global longitudinal strain hizi ve global sirkiimferansiyel strain hizinin
zamanla kotiileserek miyokardiyal sistolik fonksiyonda diislise isaret ettigi
bildirilmistir (73).

Son yillarda yapilan c¢alismalar, atriyumun ventrikiiler dolum (6n yiik) ve
kardiyovaskiiler performansi modiile etmedeki roliinii giderek daha fazla
tanimlamaktadir. Atriyum, ventrikiiler sistol sirasinda genisleyebilir bir rezervuar
(rezervuar fonksiyonu), erken ventrikiiler diyastol sirasinda pulmoner vendz akis icin
pasif bir kanal (kondiiit fonksiyonu) ve ge¢ diyastolde bir destek pompasi (aktif
fonksiyon) olarak gorev yapar. Atrial kompliyansin kiigiik bir artisi (rezervuar
fonksiyonu) kardiyak performansi 6nemli dlgilide artirabilir ve bu etki, artmig sistemik
vendz direng varhiginda daha da artar (74). Fontan dolasiminda, pulmoner vaskiiler
yatagin santral vendz doniis ile seri olarak baglanmasiyla, devrenin “sistemik direnci”
artar, teorik olarak sol ventrikiiliin fonksiyonu optimal atrial fonksiyona giderek daha
fazla bagimli hale gelmektedir (75).

Fontanli hastalarda STE kullanilarak strain analizi yapilan bir ¢aligmada
atriyumun dilate oldugu, kompliyansinin ve erken diyastolik bosalmanin azaldigs;
ventrikiiler dolumun aktif atrial kontraksiyona bagli oldugu bildirilmistir (76). Atrial
strain ve egzersiz kapasitesinin arasindaki iligskiyi inceleyen bir ¢alismada ise atrial
strain parametrelerinin olumsuz yonde etkilendigi ve bu parametrelerin atriumun
kondiiit fonksiyonu araciligiyla egzersiz kapasitesi ile iliskili oldugu bildirilmistir (5).
Fontanli hastalarda atrial rezervuar strainin zamanla azaldigi ve olumsuz klinik
sonuglarla iligkili oldugu da bildirilmektedir (77).

Yapilan ¢alismalar ve sonuclari goz Oniine alindiginda Fontanli hastalarin
kalplerinin kompleks ventrikiiler morfolojilerinden dolayi, atrial ve ventrikiiler
fonksiyonun daha optimum ve pratik degerlendirilmesinde Speckle-Tracking
ekokardiyografi ile strain analizi aracilifiyla geleneksel yontemlere gore daha

giivenilir sonuclar elde edilebilir. Ayrica bu dl¢iimlerin yeni bir risk siniflandirmasi
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yontemi saglayabilecegi ve miimkiin oldugunda bu popiilasyonda 6l¢iilmesi gerektigi

vurgulanmaktadir.
2.14. Fontanh Bireylerde Arteryel Sertlik

Fontan palyasyonunu takiben sagkalim son 20 yilda carpict bigimde
iyilesmesine ragmen, diisiik kardiyak debi ve yiiksek santral vendz basinca kronik
maruziyet sonucu ortaya ¢ikan multisistem organ disfonksiyonu veya basarisiz Fontan
fizyolojisi, egzersiz kapasitesi ve yasam Kkalitesi dahil olmak iizere Klinik seyrin
bozulmasina neden olmaktadir (78, 79). Morbiditeyi azaltmak ve Fontan sonuglarini
tyilestirmek icin kot klinik seyir gelisimini Ongdren yeni biyobelirteclerin
tanimlanmasi1 6nem kazanmastir.

Vaskiiler fonksiyon, Fontan prosediirii uygulanan hastalarda diisiik kalp debisi
ve Kkalp yetersizligi gelisiminde ideal bir aday biyobelirtectir. Yapilan galigmalar
Fontanli hastalarda azalmis endotelyal fonksiyonun yaygin ve fonksiyonel kapasite ile
iligkili oldugunu bildirmektedir (80, 81). Artmis arteryel sertligin Fontan hastalarinda
artmig ventrikiiler diyastolik sertlik, azalmis sistolik fonksiyon ve aort dilatasyonu ile
iliskili oldugu da bildirilmistir. Yapilan bir ¢alismada azalmis endotelyal fonksiyonun
ve artmus arteryel sertligin, azalmis submaksimal ve maksimal egzersiz kapasitesi,
kardiyak debi, fiziksel aktivite diizeyi ve yasam kalitesi ile iligkili oldugu bildirilmistir
(79). Baska bir calismada diyastolik disfonksiyon ve artmis aortik sertligin azalmis
egzersiz kapasitenin 6nemli belirleyicileri oldugu bildirilmistir (82).

Bu sonuglar goz 6niline alindiginda Fontan prosediirii uygulanan hastalarda
vaskiiler fonksiyonun fonksiyonel kapasitenin belirlenmesinde 6nemli bir belirte¢ ve

potansiyel bir terapotik hedef oldugu diisiiniilebilir.
2.15. Fontanh Bireylerde Egzersiz Kapasitesi

Fontan prosediirii uygulanan bireylerde primer tani, Fontan fizyolojisi, pre- ve
post-op klinik 6zellikler gibi ¢ok ¢esitli potansiyel faktorler sonucu azalmis egzersiz
kapasitesi son derece yaygindir. Normal kosullar altinda, kalp debisi, 6n yiikte, kalp
hizinda ve miyokardiyal kontraktilitede artis ve art ylikte bir azalma ile artirilmaktadir.

Atim hacmi ise biiyiikk oranda sistemik (sol) ventrikiile gére subpulmoner (sag)
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ventrikiil ile iligkilidir. Dolayisiyla bir subpulmoner ventrikiiliin yoklugunda, kalp
debisini artirmak igin gerekli olan bu yanitlarin ¢ogu yetersizdir veya yoktur (83).
Fontan dolasiminda azalmis egzersiz kapasitesinin dort ana nedeni; 6n yiik
yetersizligi, kronotropik yetersizlik, restriktif akciger problemleri ve altta yatan ve
rezidiiel lezyonlardir. Bunlar genellikle Fontan dolagiminin fizyolojisine 6zgili olan
subpulmoner pompanin olmamast ve yiiksek sistemik vendz basing kaynakl
nedenlerdir (84). Egzersiz kapasitesinin azalmasina neden olan diger faktorler arasinda
arteryel sertlik, fenestrasyon veya venovenoz kollateraller kaynakli istirahat ve efor
hipoksemisi, anemi, noérohormonal aktivasyon, aritmi veya Sarkopeni, kas
metabolizmasindaki degisiklikler gibi ekstrakardiyak ozellikler siralanabilir (39, 81,
84). Fontanl bireylerde egzersiz kapasitesini limitleyen faktorler asagida sematize

edilmistir (Sekil 2.4.).

Subpulmoner Ventrikiil Yoklugu
Koroner Anomaliler
Kapak Hastalif
Sistemik Ventrikiiler Disfonksiyon
Cikig Yolu Tikamklig
Patent Fenestrasyon
Arteriyovenoz Malformasyon

Yiiksek Sistemik Venoz Basing
Endoteliyal Disfonksiyon
Protrombotik Egilim
Pulmoner Arter Hipoplazisi
Artmis Pulmoner Vaskiiler Direng
Olumsuz Ventrikiiler Modellenme

Azalmg
Dekondiisyon Egzersiz Nirohormonal Aktivite
Kapasitesi

Azalmis Kemik ve Iskelet Kas1 Kiitlesi Otonomik Disfonksiyon

Gogiis Duvan Anormallikleri Atrial Skar
Intrinsik Anormal Akciger Geligimi Azalmig Siniis Nodu Rezervi
Kullamilan flaglar Kronotropik Cevap

Sekil 2.4. Fontanli bireylerde egzersiz kapasitesini etkileyen faktorler (Longer-Term
Outcomes and Management for Patients With a Functionally
Univentricular Heart ten uyarland1 (84)).

Fontanli bireylerde egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi amaciyla saha

ve/veya laboratuvar testleri kullanilabilmektedir. 6DYT siklikla tercih edilen saha
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testleri iken; KPET daha fazla uzmanlik ve maliyet gerektiren ancak egzersiz
kapasitesinin degerlendirilmesinde altin standart olan laboratuvar testidir.

KPET ile Fontanli hastalarda egzersiz kapasitesi ve limitasyon nedenleri
belirlenmektedir. KPET anaerobik esik, respiratuar kompansasyon ve zirve egzersiz
sirasinda aerobik kapasitenin metabolik, ventilatuar, kardiyovaskiiler ve gaz degisimi
bilesenleri hakkinda bilgi sunmaktadir. KPET'te, aerobik kapasiteyi degerlendirmek
igin zirve oksijen tiiketimi (zirveVOy); solunumsal verimlilik ve anaerobik esigi
degerlendirmek i¢in dakika ventilasyonunun karbondioksit {iretimine orani
(VE/VCO,) gibi degerler anahtar parametrelerdir. Diger spesifik parametreler,
solunum rezervi, kardiyovaskiiler durum ve ventilasyon-perfiizyon uyumu hakkinda
bilgi saglayabilir. Bu testten elde edilen veriler ile egzersiz limitasyonuna neden olan
faktorlerin belirlenmesi egzersiz egitiminin planlanmasi, fenestrasyon kapatilmasi
veya onemli kronotropik yetersizlik igin atrial pacing gibi potansiyel terapotik
stratejilerin olusturulmasi ig¢in 6nemlidir (39).

Fontanli bireylerin yiiksek kapasiteli (high capacity) (zirveVO2>% 80
beklenen) ve olagan (usual) (zirveV0O2<% 80 beklenen) olarak gruplara ayrildigi bir
calismada, hastalarin yaklasik 5’te 1’inin aerobik kapasitesinin normal oldugu; bu
durumun hastalarin daha az komplike postoperatif seyir, daha iyi ventrikiiler sistolik
fonksiyon ve atim hacmi ve artmis fiziksel aktivite diizeyi ile iliskili oldugu
bildirilmistir (85). 334 Fontanli bireyin KPET verilerinin incelendigi bir ¢alismada
zirve egzersiz sirasindan kaydedilen kalp hizi (KH), zirveVO: ve VE/NVCO:
parametrelerinin morbidite ve mortalite riskini ongordiigii; bunlardan zirveVO2:nin en
giiclii bagimsiz prediktif faktor oldugu bildirilmistir (86). Zirve VO2'si 16,6
mL/kg/dk'dan az olanlarin, daha yiiksek VOg2'ye sahip olanlara kiyasla mortalite
riskinin yedi kat1 arttig1 da bildirilmistir (87). Ek olarak diisiik bir zirve KH ve azalmis
kalp hiz1 rezervi de kotii prognoz agisindan bir belirteci olarak tanimlanmustir (84).

Klinik pratik agisindan saha testlerine gore daha dezavantajli olsa da sagladigi
veriler gbz Oniine alindiginda Fontanli hastalarda mevcut klinik durum, prognoz ve
adverse kardiyovaskiiler olaylarin belirlenmesi agisindan KPET’in seri olarak
yapilmas1 gerektigi de vurgulanmaktadir. Fontan palyasyonu sonrasi hastalarda
givenli bir sekilde uygulanabilen KPET’in seri calismalarina gore, zamanla

zirveVO2'de meydana gelen diisiis kardiyovaskiiler olaylar agisindan Ongoriicti
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olmaktadir. Bu konuda yapilan bir calismada hastalarda 5 yillik adverse
kardiyovaskiiler olay riskinin % 30 oldugu ve beklenen zirveVO2’de yillik >%3’liik
diisiisiin bu riskte bir artigla iliskili oldugu gosterilmistir (88). Cocukluk ve eriskin
donemlerde yapilan KPET’lerin sonuglarini takip ve analiz eden bir ¢alismada
cocukluk doneminde pozitif ilerleyen egzersiz kapasitesinin; hemodinamik, pulmoner
fonksiyon, hepatorenal fonksiyon ve viicut kompozisyonu agisindan daha iyi yetiskin
Fontan patofizyolojisini 6ngordiigii de bildirilmistir (89). 12 wyillik bir takip
calismasinda, egzersiz performansindaki onemli diisiisiin daha kotli fonksiyonel
durum ile iligkili oldugu bildirilmistir (90). TCPC yapilan hastalarda da, genellikle
ergenlikten yasamin ti¢lincii on yilina kadar dogrusal bir diisiisle egzersiz kapasitesinin
onemli Ol¢iide azaldig1 vurgulanmaktadir. Aslinda bu diisiisiin saglikli popiilasyondaki
ile benzer bir egilim gosterdigi ancak KPET degerlerinin daha diisiik oldugu da
sOylenmistir. Ayrica Fontanli kadinlarda bu diisiisiin daha hizli oldugu ve ventrikiiler
morfolojiden veya TCPC 0&ncesi pulmoner arter boyutundan onemli oOlgiide
etkilenmedigi bildirilmistir (8). Yapilan ¢alismalar genellikle egzersiz kapasitesinin
progresif olarak azaldigini bildirmesine ragmen; yaklagik 6 yillik bir takip
calismasinda egzersiz kapasitesi prognozunun oldukca degisken oldugu, hastalarin
cogunun egzersiz kapasitesinde degisiklik veya artis olmadigi ve egzersiz
kapasitesinde diislisiin  kagimilmaz olmadigi vurgulanmistir (91). Tekerlek ve
arkadaglar1 tarafindan yapilan 15 Fontanli hastanin dahil edildigi yaklasik 2 yillik bir
takip caligmasinda da hastalarin egzersiz kapasitesinin artmadig1 ancak azalmadig: da
ve benzer kaldig1 kaydedilmistir.

Yukarida da bahsedildigi iizere yapilan caligmalarin biiylik ¢ogunlugunda
Fontanl1  hastalarda  egzersiz  kapasitesinin  degerlendirilmesinde =~ KPET
kullanilmaktadir. Fontanl hastalarda saha yiirime testlerinin kullanildigi ¢alisma
sayist yetersiz olmakla beraber; KPET’in kullanilamadigi durumlarda optimum
degerlendirme i¢in bu konuda daha fazla ¢alismaya ihtiya¢ vardir. 6DYT, Fontanl
hastalarda siklikla tercih edilen saha yiiriime testidir ve hastalarin 6DYT ile
degerlendirilen fonksiyonel kapasitesinin daha diisiik oldugu bildirilmistir (92) Ancak
6DYT submaksimal egzersiz kapasitesini degerlendirdigi i¢in hastalarin maksimal
kapasitelerinin belirlenmesinde yetersiz kalabilir. Bu konuda ilk kez Tekerlek ve

arkadaglar tarafindan Fontanl bireylerde egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesinde
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submaksimal ve maksimal saha testlerinin kullanildigi, kardiyorespiratuar yanitlarinin
degerlendirildigi ve saglikli kontroller ile karsilastirildig bir ¢calisma yapilmistir. Bu
calismada Fontan hastalarinin 6DYT ve artan hizda mekik yiiriime testi (ISWT) ile
degerlendirilen egzersiz kapasitelerinin kontrollere gore daha diistik oldugu, ISWT’nin
6DYT’ye benzer giivenlikle, ancak advers olaylar i¢in daha dikkatli uygulanmak
kosulu ile egzersiz kapasitesini degerlendirmek i¢in kullanilabilecegi de bildirilmistir
9).

Sonug olarak, Fontan prosediirii uygulanan fonksiyonel tek ventrikiillii
bireylerde submaksimal ve maksimal egzersiz testleri ile degerlendirilen egzersiz
kapasitesinin olumsuz yonde etkilendigi bildirilmektedir. Egzersiz kapasitesinde
azalmaya neden olan faktorler Fontan dolasimi fizyolojisinden kaynaklanan kalbin
yetersiz 6n yiikii ve atim hacmi, kronotropik yetersizlik, vaskiiler yap1 anormalikleri,
kapak hastaliklari, arterioven6z malformasyon veya patent fenestraston gibi altta yatan
rezidiiel lezyonlar gibi intrakardiyak; restriktif akciger hastaliklari, kas kiitlesi ve
kuvvetinde azalma, fiziksel inaktivite, beslenme problemleri gibi ekstrakardiyak
ozellikler olarak siralanabilir. Maksimal egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesinde
kardiyopulmoner uygunluk acisindan objektif veriler sunmasi ve altin standart olmasi
acisindan KPET olduk¢a onemlidir. Ancak bireylerin fonksiyonel diizeylerinin
belirlenmesi agisindan hem ucuz hem de pratik 6DYT ile degerlendirilen submaksimal
egzersiz kapasitesi de dnem tagimaktadir. Literatiirde egzersiz kapasitesini etkileyen
intrakardiyak ve ekstrakardiyak faktorler ile ilgili ¢aligmalar olmasina ragmen yeterli
ve daha dogru verilerin elde edilmesi i¢in daha fazla calismaya ihtiya¢ vardir. Bu
nedenle, bu calismada Fontan prosediirii uygulanmis tek ventrikiilli hastalarda
hemodinamik, vaskiiler ve kassal parametrelerin maksimal ve submaksimal egzersiz
kapasitesi tizerine etkilerinin belirlenmesi ve kontrol bireyler ile karsilagtiriimasi

amaglandi.
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3. BIREYLER VE YONTEM
3.1. Bireyler

Bu olgu-kontrol galismasi Subat 2022 ve Eylil 2022 tarihleri arasinda
Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Kardiyopulmoner
Rehabilitasyon Unitesi ve Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’nda yapildi.

Calismamiz icin Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan Klinik
Arastirmalar Etik Kurulu’ndan 06.04.2021 tarihinde GO 21/415 kayit numarasi ile
onay alindi (EK-1). Arastirma yontemindeki bazi degisiklikler ayni kurulda
15.02.2022 tarihinde onaylandi (EK-2).

Fontan prosediirii uygulanan hastalar cocukluk déneminde ve bu dénemden
itibaren yetigkinlik déneminde de Cocuk Kardiyoloji Bilim Dali tarafindan takip
edilmektedir. Bu nedenle calismaya 8-50 yas arasi Fontan prosediirii uygulanmis ve
Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Thsan Dogramaci Cocuk Hastanesi, Cocuk
Saglig1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Kardiyoloji Bilim Dal1 tarafindan takip
edilen hastalar dahil edildi. Hastalarin c¢alismaya uygunlugu agisindan
degerlendirilmesinde uzman doktor tarafindan ayrintili olarak alinan Oyki, tibbi
6zgegcmis ve aile hikayesi ile 6zellikle kardiyovaskiiler ve kas-iskelet sistemine olmak
lizere tiim sistemlere odaklanilmis bir fizik muayene gerceklestirildi. Uygun bulunan
hastalar, rutin olarak yapilan demografik ve klinik dzellikleri ve laboratuvar testlerini
igeren degerlendirmelerinin tamamlanmasindan sonra, Hacettepe Universitesi, Fizik
Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Kardiyopulmoner Rehabilitasyon Unitesi’ne
yonlendirildi. Ardindan yapilan diger degerlendirmeler i¢in uzman doktor esliginde
Kardiyopulmoner Rehabilitasyon iinitesine gelen hastalarin degerlendirmeleri ayni
giin icinde tamamlandi. 8-17 yas arasi hastalar i¢in, arastirma amaclh ¢alisma icin
ebeveyn aydinlatilmis onam formu ve arastirma amacl ¢alisma i¢in ¢ocuk riza formu
dikkatlice agikland1 ve ebeveynler ve hastalar okuyup anlayip kabul ettikten sonra
calismaya dahil edildi. 18 yas ve {izeri hastalar i¢in arastirma amagh calisma i¢in
aydinlatilmis onam formu dikkatlice aciklandi ve hastalar okuyup anlayip kabul
ettikten sonra ¢alismaya dahil edildi (EK-3).
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Orneklem biiyiikliigii calisma oncesinde yapilan giic analizi ile 28 olarak
belirlenmis idi. Yapilan post-hoc analiz ile 31 hastanin zirve oksijen tiiketimi igin
kullanilan ¢oklu lineer regresyon modeli r? degeri=0,514 ve etki biiyiikliigii=0,96 iken
calismanin giicii %95 olarak kaydedilirken; 31 hastanin 6DYT yiirlime mesafesi i¢in
kullanilan ¢oklu lineer regresyon modeli r? degeri=0,486 ve etki biiyiikliigii=0,92 iken
calismanin giicii %91 olarak kaydedildi. Orneklem gruplarmin ¢alismaya dahil edilme
ve dahil edilmeme kriterleri asagida maddeler halinde verildi. Fontan hastalarinin
sonuglart ile karsilastirllmak iizere calismaya dahil edilmesi planlanan kontrol
vakalari, fakiiltemize bagvuran hastalarin saglikli yakinlariin ¢alismaya katilmasi i¢in
davet edilmesi ile olusturuldu. Kontrol grubu i¢in dahil edilmesi planlanan kisi sayisi
ise en az 20 olarak belirlendi. Kontrol grubunun da bilgilendirilmis goniillii olur onami
alindiktan sonra kontrol vakalar1 da c¢alisma kapsamindaki degerlendirme

parametreleri agisindan degerlendirildi.

Fontan Grubu Dahil Edilme Kriterleri

o 8-50 yas arasinda olmak,

o Hastanemizde veya baska bir merkezde Fontan operasyonu ge¢irmis olmak,

. Hastalarda klinik stabilitenin saglanmis olmast (korunmus ventrikiiler
fonksiyon),

o Devam eden ilag tedavisinde, klinik stabiliteyi olumsuz yonde etkileyen bir

degisiklik olmamasi,
o Operasyon sonrasi en az 1 y1l ge¢gmis olmasi ve hastanemiz Cocuk Kardiyoloji

Polikliniginde takip edilmis olmak olarak belirlendi.

Fontan Grubu Dahil Edilmeme Kriterleri

. Hastanin tibbi verilerine ulasamamak,
o Norolojik ve/veya genetik kas-iskelet sistemi hastaligi olmak,
o Testlerin yapilmasini engelleyen ortopedik ve kognitif probleme sahip olmak,

o Hastanin ve/veya ailesinin ¢calismaya dahil olmay1 istememesi olarak belirlendi.
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Kontrol Grubu Dahil Edilme Kriterleri

. Kardiyovaskiiler, norolojik ve/veya genetik kas-iskelet sistemi hastaligi
olmamak,

. Testlerin yapilmasmi engelleyen ortopedik ve kognitif probleme sahip
olmamak,

o Hastanin ve/veya ailesinin ¢alismaya dahil olmay1 istemesi olarak belirlendi.
3.2. Yontem

Bu calismada hastalara ait tibbi bilgiler ve medikal kayitlar (hasta dosyalari,
bilgisayar kayitlar1 vb.) incelenerek kaydedildi. Calismaya dahil edilen hastalar ve
kontrol bireyleri i¢in yapilan degerlendirme yontemleri hakkinda detayli bilgi asagida
verildi.

Hastalar ve kontrol bireyler muayene randevusuna geldiklerinde once fizik
muayene, laboratuvar testleri (Fontanli hastalar i¢in), ekokardiyografi ve
elektorokardiyografi degerlendirmeleri yapildi. Ardindan uzman doktor esliginde
Kardiyopulmoner Rehabilitasyon tinitesine gelen katilimcilara 30-45 dk dinlenmeden
sonra uzman doktor ve uzman fizyoterapist esliginde KPET yapildi. KPET ten sonra
da 30-45 dk kadar dinlenen katilimcilarin viicut kompozisyonu ve kas kuvvet
degerlendirildi. Son dinlenmeden sonra ise 6DYT yapilarak degerlendirmeler

sonlandirildi. Katilimei ve ¢alisma diagrami Sekil 3.1°de gosterildi.
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Veritabam hasta sayisi (n=64)

Dahil Edilmeme (n=25)
Exitus (n=4) A —
Ulagilamayan (n=13)
Katilmak istemeyen (n=5)
Farkli merkezde takibe gegen (n=3)

Fontan Grubu (n=39) Kontrol Grubu (n=31)
Dahil Edilmeme (n=8) Dahil Edilmeme (n=1)
Dial‘rj:gnw Evantrasyonu (n=2) Randevuya gelmeyen

Isitme problem (n=1)
Akut komplikasyon (n=3)
Randevuya gelmeyen (n=2)

| |

Fontan Grubu (n=31) Kontrol Grubu (n=30)
Fizik Muayene .
. Fizik Muayene
Laboratuvar Testleri Elektrokard fik Degerlendirme
Elekirokardiyografik Degerlendirme Etkurl‘:a:]ri guirf?lec .Li‘l'zn";r:::u
Ekokardiyografik Degerlendirme YOET &
Kardiyopulmoner Egzersiz Testi Kardiyopulmoner Egzersiz Testi
Viicut Kompozisyonu Degerlendirmesi Viicut Kompozisyonu Degerlendirmesi
Kas Kuvveti Degerlendirmesi Kas Kuvveti Degerlendirmesi
l l
l 6 Dakika Yiiriime Testi ‘ ‘ 6 Dakika Yiirlime Testi

Sekil 3.1. Katilime1 ve ¢alisma diagrami

3.2.1. Klinik ozellikler

Hastalarin en giincel yas, cinsiyet, primer tani, ek tani, Fontan yasi, Fontan tipi,
fenestrasyon durumu, fonksiyonel ventrikil yapisi, kalp pozisyonu, ventrikiil
hipoplazisi, kapak yetmezligi, aritmi, pulsatilite, kullanilan ilaglar, tani sekli,
akrabalik, aile Oykiisii gibi klinik 6zellikleri; eritrosit, hemoglobin, hematokrit, I6kosit,
trombosit gibi tam kan sayimui testi; kreatinin, kan iire azotu, urikasit, albumin,
globulin, bilirubin gibi biyokimya testi; proteinuri, glikozuri, ketonuri, hematuri gibi

tam idrar testi ve beyin natritiretik peptid (BNP) degerleri kaydedildi.
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3.2.2. Viicut Kompozisyonu

Viicut kompozisyonu, Mi Viicut Kompozisyon Tartis1 2 (Xiaomi Mi Body
Composition Scale 2, Xiaomi Corporation, Beijing, China) ile degerlendirildi. Ol¢iim
oncesi boy uzunlugu, yas, cinsiyet gibi bilgiler cihaza kaydedildi ve her bireyden
ciplak ve kuru ayak ile cihazin platformu tizerine ¢ikmasi istendi. Her bireyin viicut
agirhign (kg), viicut kiitle indeksi (kg/m?), viicut yag oran1 (%), viicut yag kiitlesi (kg)
ve yagsiz viicut kiitlesi (kg) kaydedildi (93).

3.2.3. Kas Kuvveti

Ust ekstremite kas kuvveti icin, el kavrama Kkuvveti el dinamometresi
kullanilarak (Jamar, Sammons Preston, Rolyon, Bolingbrook, IL, ABD) 6l¢iildii (Sekil
3.2). Olgiimler, kollar gévde yaninda, dirsek 90 derece fleksiyon pozisyonunda, &n kol
ve el bilegi notral pozisyonda iken, sag ve sol taraf olmak {izere standart prosediirler
kullanilarak yapildi (Sekil 3.3) (94). Yapilan ii¢ 6l¢iimden en yiiksek olan1 el kavrama
kuvveti olarak kabul edildi (95). 18 yas alt1 (96) ve tstii (97) katilimcilar i¢in ayr
referanslar kullanilarak beklenen kavrama kuvveti kg olarak hesaplandi. Hesaplanan
beklenen kas kuvvetine gore her bir katilimcinin el kavrama kuvveti yiizde deger
olarak da kaydedildi.

Alt ekstremite kas kuvveti igin, Quadriceps femoris kasinin maksimum
izometrik kas kuvveti dinamometre (Lafayette Instrument Company, Lafayette,
Indiana) ile 6lciildii (Sekil 3.4) (98). Olgiim sirasinda "make" testi kullanild: (98). Bu
test sirasinda degerlendirici dinamometreyi sabit tutarken, katilimci1 Quadriceps
femoris kasinin maksimum izometrik kontraksiyonu ile buna karsi maksimum bir
kuvvet uygulad: (Sekil 3.5). Yapilan ii¢ 6l¢iimden en yiiksek olani kabul edildi (98).
18 yas alt1 (99) ve ustii (100) katilimcilar igin ayr1 referanslar kullanilarak beklenen
kuvveti kg olarak hesaplandi. Hesaplanan beklenen kas kuvvetine gore her bir

katilimcimin Quadriceps femoris kasinin kuvveti yiizde deger olarak da kaydedildi.



Sekil 3.2. El kavrama kuvveti 6l¢tim cihazi

Sekil 3.3. El kavrama kuvvetinin dl¢lilmesi
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Sekil 3.4. Manuel dinamometre

Sekil 3.5. Diz ekstansor kas kuvvetinin dlgiilmesi

3.2.4. Atrial Strain Ol¢iimleri

Transtorasik ekokardiyografi 6l¢timleri Amerikan Ekokardiyografi Toplulugu
standartlarina gore Philips Healthcare EP1Q CVx (Philips Medical Systems, Andover,
MA) kullanilarak gergeklestirildi (101). Ekokardiyografik 6lgiimler ve analizler bu
alanda en az 10 y1l tecriibeli cocuk kardiyologu tarafindan yapildi.

Atrial strain i¢in alinan goriintiiler STE yontemi kullanilarak analiz edildi.
Dominant ventrikiil ve atrium belirlendikten atrial strain igin reservuar faz (LAST),
kondiiit faz (LAScd) ve kontraksiyon fazi (LASct) degerleri yiizde olarak kaydedildi
(Sekil 3.6) (102, 103).

Anomali veya transtorasik ekojenitenin yetersiz olmasi nedeniyle optimal
goriintii alinamayan hastalarda apikal uzun eksen ve/veya 2 bosluk goriintiileri elde
edilemedi, elde edilebilen goriintiiler iizerinden strain c¢alismasi yapilarak veriler

kaydedildi.
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Sekil 3.6. Atrail strain 6l¢iimleri

3.2.5. Aortik Sertlik

Aortik sertlik, aortik nabiz dalga hizi (aNBH) teknigi kullanilarak
degerlendirildi. Ekokardiyografik 6l¢iimler ve analizler bu alanda en az 10 yil tecriibeli
cocuk kardiyologu tarafindan yapildi. Olgiim sirasinda, eko probu suprasternal gentige
yerlestirilirken, bir nabiz Doppler toplayici prob ise aortik istmus seviyesine
yerlestirildi ve Doppler hiz takibi kaydedildi. Elektrokardiyografide R dalgasinin tepe
noktasi ile Doppler'de aort akisinin baslangici arasindaki siire 6lgiildii ve T1 olarak
kaydedildi. Daha sonra eko probu, abdominal aortun daha iyi gériintiilendigi subkostal
bolgeye yerlestirildi, daha sonra Doppler hiz takibi kaydedildi ve tepe R dalgasi
(zaman referansi) ile Doppler akisinin baslangici arasindaki siire 6l¢iildii ve T2 olarak
kaydedildi. T2-T1, nabiz dalgasinin aortik isthmus ve abdominal aorta olarak kabul
edilen nokta arasindaki mesafeyi kat ederken gecen zamandir. Sternal gentik ve
abdominal aortanin goriintiilendigi nokta arast bir mezura yardimu ile dl¢iildii ve D2
olarak kaydedildi. Sternal ¢entik ve aortik isthmus arasindaki mesafe ise 2 boyutlu bir
cergevede Olgiildii ve D1 olarak kaydedildi. D2-D1, nabiz dalgasinin kat ettigi
mesafedir. D2-D1 degerini (m) T2-T1 degerine (sn) oranlayarak aNDH (m/sn)
hesapland1 ve kaydedildi (Sekil 3.7) (104).
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Sekil 3.7. Aortik sertlik 6l¢limiiniin sematik modellemesi (104).

(Gorsel igin gerekli izin alinmugtir.)

3.2.6. Maksimal Egzersiz Kapasitesi

Maksimal egzersiz kapasitesi, bir kosu band1 ergometresinde (Cosmed Quark
CPET, Roma, Italya) modifiye Bruce protokollii KPET ile degerlendirildi (Sekil 3.8)
(105). Istirahatte, test ve toparlanma sirasinda 12 derivasyonlu elektrokardiyografi ile
monitdrizasyon saglandi. Istirahatte, test sirasinda her basamakta (3 dakikada bir),
toparlanma sirasinda, test sonunda ve testten hemen sonra 1., 3., ve 5. dakikada kalp
hiz1 (KH, atim/dk), oksijen saturasyonu (SpO2, %), sistolik ve diyastolik kan basinci
(SKB, DKB, mmHg), modifiye Borg skalasina (MBS) gore dispne, bacak yorgunlugu
ve genel yorgunluk diizeyi kaydedildi.

KPET sirasinda bir yiiz maskesi araciligiyla “breathe by-breathe” yontemiyle
ve bir gaz analizorii ile veriler kaydedildi ve Wasserman denklemlerine gore
hesaplanan % beklenen degerleri ile tiim veriler elde edildi (Sekil 3.9 ve 3.10) (105).

Test protokolii parametreleri; test siiresi (sn), hiz1 (km/s) ve egim (%) olarak
kaydedildi. Metabolik parametreler; oksijen tiiketimi (VO2, ml/dk ve VO/kg
ml/dk/kg), metabolik esitlik (METs) ve solunum degisim orani (RER) olarak
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kaydedildi. Ventilatuar parametreler; dakika ventilasyonunun karbondioksit iiretimine
orani egrisi (VE/VCO: slope), oksijen tiiketimi etkililik egrisi (OUES, ml/dk/I/dk),
dakika ventilasyonu (VE I/dk), solunum rezervi (SR, %) olarak kaydedildi. Kardiyak
parametreler; kalp hiz1 (KH atim/dk), kalp hiz1 rezervi (KHR, atim/dk), 1. Dakika kalp
hiz1 toparlamast (KHT_1_dk, atim/dk) ve oksijen nabiz (VO2/KH ml/atim) olarak
kaydedildi. Gaz degisim parametreleri; anaerobik esikte oksijen tiiketimi (VO.@AT,
ml/dk), end tidal karbondioksit basinci (PetCO2, mmHg), end tidal oksijen basinci
(PetO2, mmHg), dakika ventilasyonunun oksijen tiiketimine ve karbondioksit
tiretimine oranlar1 (VE/VO., VE/VCO) olarak kaydedildi (105). Yetiskinlerde
RER>1,10 ve gocuklarda RER>1,00 olmasi1 veya yetiskinlerde ve ¢ocuklarda tahmin
edilen maksimum KH >% 85-90, bazen ise sadece ¢ocuklarda ise 195 atim/dk’nin en
az % 95’ine ulasilmasi maksimal test kriterleri olarak kabul edilerek KPET
sonlandirildi (106, 107). Ayrica tolere edilemeyen dispne, bacak yorgunlugu ve genel
yorgunluk gibi efor diizeyi, iskemi diisiindiiren gogiis agrisi, kompleks ektopi, 2. ve 3.
derece kalp blogu, SKB’de 20 mmHg’dan daha fazla diisme, hipertansiyon (SKB >250
mm Hg, DKB >120 mm Hg), siddetli desatiirasyon (siddetli hipoksemi semptom ve
bulgularinin eslik ettigi durumlarda SpO2<% 80), ani solgunluk, koordinasyon kaybi,
bas donmesi veya bayginlik, kooperasyonda bozulma gibi bulgular da test bitirme
endikasyonu olarak belirlendi (106).



Sekil 3.8. Kardiyopulmoner egzersiz testinin uygulanmasi
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Sekil 3.10. Fontanl1 bir hastanin KPET sonuglari

40



41

3.2.7. Submaksimal Egzersiz Kapasitesi

Submaksimal egzersiz kapasitesi, 6DYT ile degerlendirildi. Standart test
protokolii 30 metrelik kesintisiz bir koridorda uygulandi. Rahat bir kiyafet ve ayakkabi
giyen hastaya, test sirasinda standart talimatlar verilip, so6zlii yonlendirme yapildi
(Sekil 3.11). Test 6ncesinde, hemen sonrasinda, 1., 3. ve 5. dakikada kalp hizi, kan
basinci, oksijen saturasyonu ve modifiye Borg skalasina gore nefes darligi, bacak
yorgunlgu ve genel viicut yorgunlugu, test sirasinda ise ulasilan maksimum kalp hiz1
ve minimum saturasyon kaydedildi. Hastanin test sirasinda yiiriidiigii mesafe metre
cinsinden kaydedildi (108). 18 yas alt1 (109) ve dstii (110) katilimcilar igin ayri
referanslar kullanilarak beklenen yiiriime mesafesi metre olarak hesaplandi.
Hesaplanan beklenen yiirlime mesafesine gore hastalarin yiirime mesafeleri yiizde

deger olarak da kaydedildi.

Sekil 3.11. 6 dakika yiiriime testinin uygulanmasi
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3.2.8. Kas Oksijenizasyonu

Kas oksijenizasyonu (SmOz) KPET ve 6DYT sirasinda olgiildii. Kas
oksijenizasyonu, yakin kizilotesi spektroskopi (NIRS) kullanarak kas kapillerindeki
lokal SmO> ve total hemoglobini (THb) 6l¢en bir cihaz olan Moxy monitdr (Moxy,
Fortiori Design LLC, Minnesota, ABD) ile kaydedildi (Sekil 3.12) (111).

Sekil 3.12. Kas oksijenizasyonu 6l¢lim cihazi

Sekil 3.13. Kas oksijenizasyonu 6l¢iim cihazinin bacakta yerlesimi
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Testler sirasinda, Moxy cihaz1 katilimcinin dominant bacaginda femurun
biiyiik trokanter ve lateral epikondilinin ortasina, vastus lateralis kasi {izerine
yerlestirildi (Sekil 3.13). Istirahat kas oksijenizasyonu (SmO_istirahat, %),
katilimeilar testten 6nce oturur pozisyonda iken 1 dk boyunca kaydedildi ve son 30
saniyelik ortalama SmO. olarak kaydedildi. Minimum kas oksijenizasyonu
(SmO2_min, %), testin son asamasinda kaydedilen 30 saniyelik ortalama SmO> olarak
kaydedildi. Test boyunca kas oksijenizasyonundaki degisim, SmOg_istirahat —
SmO2 min seklinde hesaplandi ve kas deoksijenizasyonu (ASmO;_deoksi, %) olarak
kaydedildi. Toparlanma kas oksijenizasyonu (SmO:_toparlanma, %), katilimcilar
testten sonra oturur pozisyonda iken 1 dk boyunca kaydedildi ve son 30 saniyelik
ortalama SmO; olarak kaydedildi. Test sonras1 kas oksijenizasyonundaki degisim,
SmO._toparlanma—SmO,_min seklinde hesaplandi ve kas reoksijenizasyonu
(ASmO,_reoksi, %) olarak kaydedildi. ASmO2_deoksi (%) degerinin 30 saniyelik
zaman periyoduna orant ile deoksijenizasyon hizi (deoksi_hiz, %/sn), ASmO,_reoksi

(%) degerinin 30 saniyelik zaman periyoduna orani ile reoksijenizasyon hizi

(reoksi_hiz, %/sn) verileri kaydedildi (Sekil 3.14) (112, 113).

SmO,_toparlanma

SmO,_istirahat
SmO,_egzersiz

60

4 [ ol »
+ >4 L | L

50 Ty A

40

ASmO,_deoksi ASmO,_reoksi
0 L i
OEN 20 SmOz:_rnin
@
10
0

Zaman (sn)

Sekil 3.14. Kas oksijenizasyonu degerleri
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Istirahat total hemoglobin (THb istirahat, arbitrary unit (AU)) katilimcilar
testten Once oturur pozisyonda iken kaydedilen 30 saniyelik ortalama THb olarak
kaydedildi. Minimum THb (THb min, AU), testin son asamasinda kaydedilen 30
saniyelik ortalama THb olarak kaydedildi. Test boyunca THb degisimi,
THb_istirahat—-THb _min seklinde hesaplandi ve ATHb_egzersiz (AU) olarak
kaydedildi. Toparlanma THb (THb_toparlanma, AU), katilimcilar testten sonra oturur
pozisyonda iken kaydedilen 30 saniyelik ortalama THb olarak kaydedildi. Test sonrasi
THb degisim, THb_toparlanma—THb min seklinde hesaplandi ve ATHb_toparlanma
(AU) olarak kaydedildi (112, 113).

3.3. istatistiksel Analiz

Istatistiksel analizler IBM SPSS Statistics 26.0 (SPSS, Chicago, IL, ABD)
yazilimi kullanilarak yapildi. Degiskenlerin normal dagilima uygunlugu gorsel
(histogram ve olasilik grafikleri) ve analitik yontemlerle (Kolmogorov-
Smirnov/Shapiro-Wilk testleri) incelendi.

Tanimlayic1 analizler sayisal degiskenler i¢in ortanca ve ceyrekler arasi
geniglik veya aritmetik ortalamaztstandart sapma olarak, ordinal degiskenler igin ise
frekans tablolar1 kullanilarak verildi. Fontan ve kontrol grubu igin ve ayrica
cocuk/adolesan ve erigskin Fontanli hastalar alt gruplar1 i¢in normal dagildig: belirlenen
sayisal degiskenler karsilastirilmasinda Student t testi, normal dagilmadigi belirlenen
sayisal degiskenlerin karsilagtirilmasi agisindan Mann-Whitney U testi kullanildi.
Kategorik degiskenler acisindan ise, Fontan grubu ve kontrol grubu siireklilik
diizeltmeli Ki-Kare testi veya Fisher kesin ki-kare testi kullanilarak karsilagtirildi.
KPET ve 6DYT verileri ile hemodinamik, kassal ve vaskiiler parametreler arasindaki
iligkilerin analizinde, normal dagilmayan degiskenler arasi iliskiler i¢in korelasyon
katsayilar1 Spearman testi, normal dagilan degiskenler arasi iligkiler i¢in korelasyon
katsayilar1 Pearson testi ile hesaplandi. Korelasyon katsayilar1 zayif (0-0,30), orta
(0,40-0,60), gii¢lii (0,70-0,89) ve ¢ok giiglii (0,90-1,00) olarak derecelendirilmistir
(114). Analizler sirasinda, p degerinin 0,05’in altinda oldugu durumlar istatistiksel
olarak anlamli sonuglar seklinde degerlendirildi.

ZirveVOz ve 6DYT mesafesini etkileyen faktorleri belirlemek igin 2 farkli ¢ok

degiskenli lineer regresyon modeli olusturuldu. Her iki bagimli degisken i¢in 6n
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analizler yapilarak regresyon analizine aday bagimsiz degiskenler belirlendi. p degeri
0,25’ten biiyiik olan degiskenler regresyon analizine aday degisken olarak se¢ildi.
Ardindan yapilan backward, forward ve stepwise eleme yontemleri sonucunda ¢oklu
regresyon modelinde kullanilacak bagimsiz degiskenler belirlendi. Regresyon
modellerinde Modifiye Breusch-Pagan testinin sonucuna gére homoskedastisite (es
varyanslilik) varsayimi test edildi. Bagimli degisken lizerinde otokorelasyon olup
olmadigin1 géstermek i¢in Durbin-Watson testi yapildi. Coklu dogrusallik sorunu igin
de dogrusallik varsayimi test edildi. Ayrica modeldeki artik degerlerin normal dagilim
gosterip gostermedigi de test edildi. Nihai model backward, stepwise veya forward
eleme yoluyla segildi (115).
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4. BULGULAR
4.1. Klinik Ozellikler

4.1.1. Katithmeilarin Klinik, Ekokardiyografik ve Laboratuvar
Ozellikleri

Otuz dokuz Fontanli hasta ve 31 kontrol birey ¢aligmaya uygunluk agisindan
degerlendirildi. iki hasta diafragma evantrasyonu, bir hastala isitme problemi, ii¢ hasta
akut komplikasyon ve 2 hasta ise randevuya gelmemesi nedeniyle dahil edilemedi.
Kontrol bireylerden ise bir kisi degerlendirme randevusuna gelmedigi i¢in ¢alismaya
dahil edilemedi. Sonug olarak 31 Fontanli hasta ve 30 kontrol birey ¢aligmaya dahil
edildi (Sekil 3.1).

Fontanli hastalar ve kontrol bireyler arasinda yas ve cinsiyet dagilimi agisindan
anlamli fark yoktu (p>0.05) (Tablo 4.1). Fontanl bireylerin Fontan operasyonu yast,
Fontan operasyonu tipi, ana tan1 ve ek tan1 bilgileri Tablo 4.1°de gosterildi. Hastalarin
operasyon yast ortanca 7 yil iken, en sik goriilen cerrahi tipi intrakardiyak

ekstrakardiyak ve tani ise trikiispit atrezisi olarak kaydedildi (Tablo 4.2).
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Tablo 4.1. Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin klinik 6zellikleri

Fontan Kontrol D
" (n=31) (n=30)
Degiskenler Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA)
(min-maks) (min-maks)
Yas (y1il) 18 (9) 18 (8)
(7-31) (7-32) 0,828
n (%) n (%)
Cinsiyet
Kiz 12 (38,70) 11 (36,66) 0.869
Erkek 19 (61,30) 19 (63,34) ’
< 165 (19) 168,50 (26,25)
Boy uzunlugu (cm) (130-182) (124-186) 0,189
. < 2 54,17+15,92 60,10+17,34
Viicut agirhg (kg) (26,90-86) (26,1595 85) 0,169
.. .ot s . 5 20,50+3,53 21,92+4,12
Viicut kiitle indeksi (kg/m?) (14,76-26.40) (14,14+32,03) 0,155

Hastalarin % 77,42’sinde fonksiyonel ventrikiil yapist sol ventrikiil olarak
kaydedilirken, fenestrasyon % 65,51 ve pulsatilite % 35,48 olarak kaydedildi (Tablo
4.3). Mitral yetmezlik hastalarin i¢linde (% 9,68) orta, sekizinde (% 25,81) hafif
olarak kaydedilirken; trikiispit yetmezlik hastalarin tictinde (% 9,68) orta, dordiinde
(% 12,90) hafif olarak kaydedildi (Tablo 4.3). Hastalarin ritm/aritmi, pacemaker
kullanimi, akrabalik, kullandig1 ilaglar gibi bazi diger klinik 6zellikleri ve bazi
laboratuvar testlerine iliskin 6zellikleri Tablo 4.2 ve 4.4°de verilmistir. Hastalarda
klinik stabile durumu (korunmus ejeksiyon fraksiyonu, stabil EKG ve pulmoner arter

basinci) s6z konusu idi.



Tablo 4.2. Fontanli hastalarin diger klinik 6zellikleri
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Fontan

<. (n=31)

Degiskenler Ortanca (CAA)
(min-maks)
Fontan yags1 (y1l) (;_(292))
n (%o)

Fontan tipi
Ekstrakardiyak 7 (22,58)
Lateral tiinel 3(9,68)
Intrakardiyak ekstrakardiyak 21 (67,74)
Ana tanm
Trikuspit atrezisi 15 (48,39)
Cift ¢ikisli sag ventrikiil 3(9,68)
Biiyiik arterlerin transpozisyonu 1(3,23)
Genis ventrikiiler septal defekt 3(12,90)
Atriyoventrikiiler septal defekt 1(3,23)
Hipoplastik sol kalp 1(3,23)
Sag kalp hipoplazisi 1(3,23)
Criss-cross kalp 2 (6,45)
Cift girisli tek ventrikiil 1(3,23)
Pulmoner atrezi 1(3,23)
Sag atrial izomerizm 1(3,23)
Ritm/Aritmi
Normal sinis ritmi 20 (32,79)
Atrial tagikardi 1(1,64)
Ventrikiiler paced ritm 2 (3,28)
Sol dal blogu 2 (3,28)
Atrioventrikiiler dual-paced ritm 1(1,64)
Siniis bradikardisi 4 (6,56)
1.derece atrioventrikiiler blok 1(1,64)
Pacemaker 3(9,68)
Tan alma sekli
Prenatal tani 6 (19,36)
Semptom ile bagvuru 25 (80,64)
Akrabahk 6 (19,36)
Aile oykiisii 4 (12,90)
laclar
Anjiyotensin doniistliriicii enzim inhibitori 21 (67,70)
Antikoagulan 5 (16,12)
Antiplatelet 27 (87,10)
Beta bloker 8 (25,80)
Diiiretik 12 (38,70)
Digital 1(3,22)
Anti-pulmoner arteryel hipertansiyon tedavisi 4 (12,90)




Tablo 4.3. Fontanli hastalarin ekokardiyografi bulgulari

Fontan
Degiskenler (n=31)
n (%)
Pozisyon
Levokardi 24 (77,42)
Dekstrokardi 4 (12,90)
Mezokardi 2 (6,45)
Belirlenemeyen 1(3,23)
Sol ventrikiil hipoplazisi 5 (16,13)
Sag ventrikiil hipoplazisi 24 (77,42)
Mitral yetmezlik
Yok 20 (64,52)
Hafif 8 (25,81)
Orta 3(9,68)
Trikuspit yetmezlik
Yok 24 (77,42)
Hafif 4 (12,90)
Orta 3(9,68)
Pulsatilite 11 (35,48)
Fenestrasyon
Acik 20 (64,51)
Kapali 11 (35,49)
Fonksiyonel ventrikiil yapisi
Sol ventrikiil 23 (74,19)
Sag ventrikiil 6 (19,35)

Belirsiz

2 (6,46)
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Tablo 4.4. Fontanl hastalarin laboratuvar testlerine iligskin 6zellikleri
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Fontan
<. (n=31)
Degiskenler Ortanca (CAA)
(min-maks)
Tam kan sayimi
Eritrosit (x10°/uL) ?444?9(328;

. 15,10 (1,90
Hemoglobin (gr/dL) (11 50_(20 93)
Hematokrit (%) (ﬁ%(gfgg)
Lokosit (x103/uL) (2’%_‘131'3;3)
Trombosit (x10%/uL) 2(251%43(;3?)7 )
Biyokimya
Kreatinin (mg/dL) ?053?5(351;%
Ure azotu (mg/dL) (171 }56:_](_32(;;
Urik asit (mg/dL) ?35200(322;

] 4,65 (0,31
Albumin (g/dL) A3 83S5 20;
Globulin (g/dL) (2273?5((;%

— 25 (16)
Alanin aminotransferaz (U/L) (9-48)
Aspartat aminotransferaz (U/L) é(l)(gg)
Alkalen fosfataz (U/L) 1((5)3(31;’%)
Gama glutamil transferaz (U/L) 40&3_(1322’)70)
Bilirubin (mg/dL) ?09204%%
Beyin natriiiretik peptid (pg/mL) 1%328(5 %’3)0 )

n (%)
Tam idrar tetkiki
Proteiniiri 9 (34,62)
Glikoziiri 0(0)
Ketoniiri 0 (0)
Hematiiri 4 (15,38)

CAA: ¢eyrekler arasi aralik.
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4.1.2. Cocuk/Addlesan ve Eriskin Hastalarin Klinik, Ekokardiyografik ve

Laboratuvar Ozellikleri

Cocuk/adodlesan ve erigkin hastalarin Fontan yasi, cinsiyet, Fontan operasyonu

tipi, ana tan1 ve ek tan1 agisindan anlamli fark anlamli fark bulunamadi (p>0,05) (Tablo

4.5). Cocuk/adodlesan hastalarin operasyon yasi ortanca 7 yil iken, eriskin hastalarin

operasyon yasi ortanca 13 yil olarak kaydedildi. Ayrica ¢ocuk/addlesan ve eriskin

hastalarda da en sik goriilen cerrahi tipi intrakardiyak ekstrakardiyak ve tani ise

trikiispit atrezisi olarak kaydedildi (Tablo 4.5).

Tablo 4.5. Cocuk/adolesan ve eriskin Fontanli hastalarin klinik 6zellikleri

Cocuk/Adolesan

Eriskin

Etki
. (n=15) (n=16) « ot e
Degiskenler Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) P b“yl('clj()l ugtt
(min-maks) (min-maks)
Yas (yil 12 (3 20,50 (4,75 .
s (yiD) o ia% (18_(3 ) )| <0001 0,854
Fontan yas (yil) 7(5) 13 (14.25)
513 5.29) 0,242 0,210
n (%) n (%)
Cinsiyet
Kiz 6 (40) 6 (37,50)
Erkek 9 (60) 10 (62,50) 0,886 0,026
Fontan tipi
Ekstrakardiyak 1(6,67) 6 (37,50)
Lateral tiinel 1(6,67) 2 (12,50) 0,085 0,404
Intrakardiyak ekstrakardiyak 13 (86,67) 8 (50)
Ana tam
Trikuspit atrezisi 8 (53,33) 7 (43,75)
Cift ¢ikish sag ventrikiil 3 (20) 1 (6,25)
Biiyiik arterlerin transpozisyonu 0 (0) 1 (6,25)
Genis ventrikiiler septal defekt 1(6,67) 2 (12,50)
Atriyoventrikiiler septal defekt 0 (0) 1 (6,25)
Hipoplastik sol kalp 0 (0) 1 (6,25) 0,723 0,588
Sag kalp hipoplazisi 1(6,67) 0 (0)
Criss-cross kalp 0 (0) 2 (12,50)
Cift girisli tek ventrikiil 1(6,67) 0 (0)
Pulmoner atrezi 1(6,67) 0 (0)
Sag atrial izomerizm 0 (0) 1 (6,25)

CAA: geyrekler arast aralik.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

Cocuk/addlesan ve eriskin hastalarin ekokardiyografi bulgulari Tablo 4.6’da

verildi. Cocuk/adolesan hastalarin % 73,33’iinde ve eriskin hastalarin % 75’inde

fonksiyonel ventrikiil yapis1 sol ventrikiil olarak kaydedilirken, g¢ocuk/addlesan

hastalarin % 80’inde ve eriskin hastalarin % 50°sinde fenestrasyon agik olarak
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kaydedildi (p>0,05) (Tablo 4.6). Mitral yetmezlik gocuk/adblesan hastalarin birinde
(% 73,33) orta, 11’inde (% 6,67) hafif olarak kaydedilirken; eriskin hastalarin ikisinde
(% 12,50) orta, dokuzunda (% 56,25) hafif olarak kaydedildi (p>0,05) (Tablo 4.6).
Trikiispit yetmezlik ¢ocuk/addlesan hastalarn ikisinde orta (% 13,33), ti¢iinde (% 20)
hafif olarak kaydedilirken; eriskin hastalarin birinde (% 6,25) orta, birinde (% 6,25)
hafif olarak kaydedildi (p>0,05) (Tablo 4.6).

Tablo 4.6. Cocuk/addlesan ve erigkin Fontanli hastalarin ekokardiyografi bulgulari

Cocuk/adolesan Eriskin Etki

Degiskenler (n=15) (n=16) p biiyiikliigii
n (%) n (%) (d)

Pozisyon
Levokardi 11 (73,33) 13 (81,25)
Dekstrokardi 2 (13,33) 2 (12,50)
Mezokardi 1(6.67) 1(6.25) 0,892 0,191
Not applicable 1(6,67) 0 (0,00)
Sol ventrikiil hipoplazisi 3 (20) 2 (12,50) 0,654 0,102
Sag ventrikiil hipoplazisi 10 (66,67) 14 (87,50) 0,220 0,249
Mitral yetmezlik
Yok 3(20) 5(31,25)
Hafif 11 (73,33) 9 (56,25) 0,650 0,180
Orta 1(6,67) 2 (12,50)
Trikuspit yetmezlik
Yok 10 (66.67) 14 (87.50)
Hafif 3 (20) 1(6,25) 0,381 0,252
Orta 2(13,33) 1 (6,25)
Pulsatilite 6 (40) 5(31,25) 0,611 0,091
Fenestrasyon
Agik 12 (80) 8 (50)
Kapal: 3 (20) 8 (50) 0817 0,313
Fonksiyonel ventrikul yapisi
Sol ventrikiil 11 (73,33) 12 (75)
Sag ventrikiil 3 (20) 3(18,75) 0,994 0,019
Belirsiz 1(6,67) 1 (6,25)

4.2. Viicut Kompozisyonu
4.2.1. Katihhmeilari Viicut Kompozisyonu

Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin viicut kompozisyonu parametreleri

benzer idi (p>0,05) (Table 4.7).



Tablo 4.7. Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin viicut kompozisyonu
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(kg/m?)

(13,19-19,75)

(12,82-21,97)

Fontan Kontrol
(n=31) (n=30) Etki
Degiskenler Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) prab biiyiikl
veya veya iiii (d)
Ortalama£SS Ortalama£SS &
(min-maks) (min-maks)
.. .. 20,50+3,53 21,92+4,12
. . 2 y y ] ]
Viicut kiitle indeksi (kg/m?) (14,76-26,40) (14,14£32,03) 0,155 0,368
.. 43,10+10,70 46,68+12,20
- 0 i) ) 1 )
Viicut yag oram (%) (5-34,20) (5-33,20) 0,402 0,107
.. NV 10,81 (15,67) 13,35 (10,64)
Viicut yag agirhg: (kg) (1,35-21,58) (1,43-28.18) 0,231 0,153
o .. . 42,53 (20,32) 44,57 (18,27)
Yagsiz viicut kiitlesi (kg) (25,56-64.42) (23,67-67.67) 0,228 0,312
Yagsiz viicut Kiitlesi indeksi 15,46 (3,66) 16,66 (4,28) 0,327 0,125

CAA: ¢eyrekler arasi aralik; SS: standart sapma.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi; b: Student t testi.

4.2.2. Cocuk/Adoélesan ve Erigskin Katilmcilarin Viicut Kompozisyonu

Biitin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerdeki viicut kompozisyonu

parametrelerine benzer olarak ayri ayr1 gocuk/addlesan ve eriskin Fontanli hastalarda

da viicut kompozisyonu parametreleri kendi yas gruplarindaki kontrol bireyler ile
benzer idi (p>0,05) (Table 4.8 ve 4.9).




Tablo 4.8. Cocuk/adélesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin viicut

kompozisyonu
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Fontan Kontrol Etki
.. (n=15) (n=14) xab ot e
Degiskenler Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) P buyl(l(lj()lugu
(min-maks) (min-maks)
.. Lo . 17,46 (6,60) 20,62 (7,21) 0,10
2
Viicut kiitle indeksi (kg/m?) (14.76-23,50) (14.14-32,03) 5 0,307
.. o 9,20 (19,10) 20,50 (9,80) 0,18
Viicut yag orani (%) (5-34,20) (5-31,40) 6 0,253
.. NS 3,03 (9) 10,87 (7,35) 0,12
Viicut yag agirhg (kg) (1,35-20,57) (1,43-28,18) 3 0,291
o . . 35,29 (10,05) 38,31 (23,65) 0,53
Yagsiz viicut kiitlesi (kg) (25,56-54,36) (23,67-67.67) 3 0,121
Yagsiz viicut Kiitlesi indeksi 15,26 (1,38) 16,93 (5,71) 0,35 0178
(kg/m?) (13,19-18,74) (12,82-21,97) 4 ’
CAA: geyrekler arasi aralik; SS: standart sapma.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi; b: Student t testi.
Tablo 4.9. Erigkin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin viicut kompozisyonu
Fontan Kontrol .
Etki
.. (n=16) (n=16) *ab ot e
Degiskenler Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) P buyl(lé()l ugh
(min-maks) (min-maks)
.. .o . 22,86 (4,41) 22,13 (3,51)
2
Viicut kiitle indeksi (kg/m?) (16.03-26,40) (17.88-26,21) 0,696 0,073
.. o 24,20 (8,40) 23,15 (7,55)
Viicut yag oram (%) (5-32,90) (7,60-33,20) 0,897 0,026
. O 14,86 (8,40) 15,60 (5,90)
Viicut yag agirhg (kg) (2,26-21 58) (4,20-21 52) 0,956 0,013
o . . 47,45 (13,67) 51,37 (12,80)
Yagsiz viicut kiitlesi (kg) (31,45-64.42) (39,33-62.96) 0,669 0,079
Yagsiz viicut kiitlesi indeksi 17,07 (3,73) 16,66 (3,35) 0,752 0,059

(kg/m?)

(13,79-19,75)

(14,89-19,96)

CAA: ¢eyrekler arasi aralik; SS: standart sapma.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi; b: Student t testi.




4.3. Kas kuvveti

4.3.1. Katihmcilarin Kas Kuvveti
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Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin el kavrama kuvveti ve diz ekstansor kas

kuvveti Tablo 4.10°da verildi. Fontanli hastalarda referanslara gore belirlenen

dominant el kavrama kuvveti yiizdesi kontrol bireylere gore daha diisiiktii (p=0,040)

(Tablo 4.10); dominant el kavrama kuvveti (kg) ve dominant diz ekstansor kuvveti (kg

ve %) kontrol bireyler ile benzerdi (p>0,05) (Tablo 4.10).

Tablo 4.10. Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin kas kuvveti

Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=31) (n=30) p*? | biiyiikligii
Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) (d)

(min-maks) (min-maks)
Dominant el kavrama 30 (18) 36,50 (25,75)
kuvveti (kg) (16-50) (16-64) 0,199 0164
Dominant el kavrama 91,50 (23,99) 105,01 (24,15) 0.040% 0.262
kuvveti (%) (56,29-170,94) (67,54-157,48) ’ ’
Dominant diz ekstansor 27,20 (10,90) 30,95 (8,75) 0.074 0.229
kuvveti (kg) (14,90-41,20) (16,30-37,40) ’ ’
Dominant diz ekstansor 63,27 (33,02) 69,04 (37,92) 0.292 0.134
kuvveti (%) (48,93-110,24) (49,59-145) ’ ’

CAA: geyrekler arasi aralik.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.3.2. Cocuk/Adolesan ve Eriskin Katihmcilarin Kas Kuvveti

Cocuk/adolesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin dominant el kavrama ve

diz ekstansor kas kuvveti benzerdi (p>0,05) (Tablo 4.11). Eriskin Fontanl hastalarda

ise referanslara gore belirlenen dominant el kavrama kuvveti yiizdesi kontrol bireylere

gore daha dusiikti (p=0,041) (Tablo 4.12); dominant el kavrama kuvveti (kg) ve

dominant diz ekstansor kuvveti (kg ve %) kontrol bireyler ile benzerdi (p>0,05) (Tablo

4.12).
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Tablo 4.11. Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin kas kuvveti

Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=15) (n=14) p | biiyikliigi
Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
Dominant el kavrama 23 (10) 22,50 (22,75)
kuvveti (kg) (16-46) (16-58) 0,780 | 0,057
Dominant el kavrama 97,70 (28,45) 103,16 (24,15) 0400 0.162
kuvveti (%) (73,80-170,94) (76,56-157,48) ’ ’
Dominant diz ekstansor 22 (9,10) 25,10 (11,80) 0.112 0.299
kuvveti (kg) (14,90-32,50) (16,30-37,40) ’ ’
Dominant diz ekstansor 88,49 (26,29) 96,33 (19,01) 0123 0.291
kuvveti (%) (52,19-110,24) (69,84-145) ’ ’
CAA: geyrekler arasi aralik.
Tablo 4.12. Eriskin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin kas kuvveti
Fontan Kontrol Etki
.. (n=16) (n=16) . biiyiik
Degiskenler Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) P lii)éii
(min-maks) (min-maks) (d)
Dominant el kavrama 37 (14,75) 40,50 (19,50)
kuvveti (kg) (26-50) (24-64) 0,196 | 0.233
Dominant el kavrama 90,16 (20,47) 108,43 (33,96) 0.041* | 0333
kuvveti (%) (56,29-116,01) (67,54-136,52) ’ ’
Dominant diz ekstansor 31,45 (11,73) 32,45 (4,65) 0444 0136
kuvveti (kg) (19,80-41,20) (28,10-36,60) ’ ’
Dominant diz ekstansor 57,22 (11,15) 58,90 (8,05) 0.402 0.153
kuvveti (%) (48,93-68,15) (49,59-70,40) ’ ’

CAA: geyrekler arasi aralik.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.4. Atrial Strain

4.4.1. Katihmcilarin Atrial Strain Ozellikleri

Fontanli hastalarin atrial strain rezervuar faz, kondiiit faz, kontraktil faz ve

kontraktil/reservuar degerleri kontrol bireylere gore daha diisiiktii (p<0,05) (Tablo

4.13). Ug kontrol bireyde strain analizi i¢in optimal gériintillenme saglanamadi.




57

Tablo 4.13. Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin atrial strain 6zellikleri

Fontan Kontrol
(n=31) (n=27) Etki
Degiskenler Ortanca Ortanca p*a biiyiikligii
(CAA) (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
20 (13) 37,90 (22) *
0, ,a
Rezervuar faz (%) (11-36) (10-83) <0,001 0,550
: 15 (8) 25 (16) *
[0) ,a
Konduit faz (%) (6-25) (18-69) <0,001 0,750
: 7 (5) 11 (7) "
0, ,a
Kontraktil faz (%) (2-15) (4,90-19) 0,007 0,355
. 0,36 (0,12) 0,26 (0,14) xa
Kontraktil/Rezervuar (0,14-0,60) (0,14-0,90) 0,003 0,393
CAA: ¢eyrekler arasi aralik
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.4.2. Cocuk/Adélesan ve Eriskin Katihmeilarin Atrial Strain Ozellikleri

Cocuk/adolesan Fontanli hastalarin atrial strain rezervuar faz, kondiiit faz ve
kontraktil/reservuar degerleri kontrol bireylere gore daha diisiiktii (p<<0,05) (Tablo
4.14). Bir ¢ocuk/addlesan kontrol bireyde strain analizi i¢in optimal goriintiilenme

saglanamadi.

Tablo 4.14. Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin atrial strain

ozellikleri
Fontan Kontrol .
Degiskenler (n=15) (n=13) " bii Iitlzluu
818 Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) P y (d) g
(min-maks) (min-maks)
25,80 (21) 43 (26) .
[0) a
Rezervuar faz (%) (11-36) (10-83) 0,007 0,505
. 16,40 (12) 28 (21,50) .
[0) ,a
Konduit faz (%) (6,90-25) (19-69) <0,001 0,668
. 9 (10) 12 (5,50)
0,
Kontraktil faz (%) (4-15) (5-19) 0,210 0,236
. 0,37 (0,10) 0,29 (0,15) .
Kontraktil/Rezervuar (0,14-0,53) (0,14-0,90) 0,045™ 0,378

CAA: ¢eyrekler arasi aralik
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.
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Eriskin Fontanli hastalarin atrial strain rezervuar faz, kondiiit faz, kontraktil faz
ve kontraktil/reservuar degerleri kontrol bireylere gore daha diisiiktii (p<0,05) (Tablo

4.15). iki eriskin kontrol bireyde strain analizi i¢in optimal goriintiilenme saglanamadi.

Tablo 4.15. Eriskin Fontanl hastalar ve kontrol bireylerin atrial strain 6zellikleri

Fontan Kontrol Etki
< (n=16) (n=14) a o e
Degiskenler Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) P buyl(lclj()lugu
(min-maks) (min-maks)
18 (10,75) 36,95 (10,13) .
0) a
Rezervuar faz (%) (11-30) (25-56) <0,001 0,802
. 12 (6) 24 (11,12) .
0) a
Konduit faz (%o) (6-19) (18-42) <0,001 0,836
. 7 (3,90) 10,50 (7,57) .
0) a
Kontraktil faz (%o) (2-13) (4,90-16) 0,035 0,384
. 0,33 (0,12) 0,26 (0,13) *a
Kontraktil/Rezervuar (0,18-0.60) (0,15-0.39) 0,025 0,410
CAA: ¢eyrekler arasi aralik
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.5. Arteryel Sertlik
4.5.1. Katihmcilarin Nabiz Dalga Hiz1 Ozellikleri

Fontanli hastalarin aortik nabiz dalga hizi kontrol bireylerinkinden daha
yiiksekti (p<0,05) (Tablo 4.16). Ug kontrol bireyde nabiz dalga hiz1 analizi i¢in optimal

Olclim saglanamadi.

Tablo 4.16. Fontanl hastalar ve kontrol bireylerin aortik nabiz dalga hiz1 6zellikleri

Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=31) (n=27) pa biiyiikliigii
Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
. 4,37 (1,79) 3,38 (0,98) *a
Aortik NDH (2,35-8.56) (2,74-4,66) <0,001 0,450
CAA: geyrekler arasi aralik; NDH: nabiz dalga hizi.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.
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4.5.2. Cocuk/Addlesan ve Eriskin Katihmcilarin Nabiz Dalga Hiz
Ozellikleri

Cocuk/addlesan Fontanli hastalarin aortik nabiz dalga hizi kontrol
bireylerinkinden daha yiiksekti (p<0,05) (Tablo 4.17). Bir gocuk/adblesan kontrol

bireyde nabiz dalga hiz1 analizi i¢in optimal 6l¢iim saglanamadi.

Tablo 4.17. Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin aortik nabiz dalga
hiz1 6zellikleri

Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=15) (n=13) p2 | biyiikliigi
Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
. 4,66 (1,95) 3,33 (0,60) .
Aortik NDH (3,13-8,56) (2,74-4,39) 0,002 0,578
CAA: ¢eyrekler arasi aralik; NDH: nabiz dalga hizi.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

Erigskin Fontanli hastalarin aortik nabiz dalga hizi kontrol bireylerinki ile
benzerdi (p<0,05) (Tablo 4.18). Iki eriskin kontrol bireyde nabiz dalga hiz1 analizi i¢in

optimal 6l¢iim saglanamadi.

Tablo 4.18. Eriskin Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin aortik nabiz dalga hizi

ozellikleri
Fontan Kontrol .
Etki
Degiskenler (n=15) (n=13) p* | biiyiikliigii
Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
. 4,22 (1,51) 3,72 (1,08)
Aortik NDH (2.35-7.79) (2,87-4.66) 0,086 0,303
CAA: ceyrekler arasi aralik; NDH: nabiz dalga hizi.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.6. Maksimal egzersiz kapasitesi
4.6.1. Katillmcilarin KPET Sonuglar:

Fontanli hastalarin test siiresi, zirve ulasma siiresi, ulasilan zirve hiz ve egim
test is yiikli parametreleri kontrol bireylerden daha diisiik idi (p<0,05) (Tablo 4.19).
Metabolik agidan kontrol bireylere gore, Fontanli hastalarin zirveVO2, METs ve RER
degerleri daha diistik idi (p<0,05) (Tablo 4.19). Ventilatuar agidan ise Fontanli
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hastalarin VE/VCO: egrisi daha yiiksek iken (p>0,05) (Tablo 4.19); OUES ve VE daha
diisiik idi (p<0,05) (Tablo 4.19). Kardiyovaskiiler agidan Fontanli hastalarin zirve KH,
KHR, 1. dakika KHT ve VO2/KH degerleri kontrol bireylere gore daha diisiik idi
(p<0,05) (Tablo 4.19). Gaz degisimi agisindan ise Fontanli hastalarda kontrol bireylere
gore zirve PetCOz ve test sirasindaki minSpO» daha diisiik iken (p<0,05) (Tablo 4.19);
zirve PetO2, AT’de VE/VO, ve VE/VCOy; zirvede VE/VO, ve VE/VCO; degerleri
daha yiiksek idi (p<0,05) (Tablo 4.19).

Calismamizda betabloker kullanmayan hastalarda kalp hizi ve/veya RER
kriteri, kullanan hastalarda ise sadece RER kriteri; kontrol bireylerde ise kalp hizi
ve/veya RER kriteri goz oniinde bulundurularak maksimal KPET sartlar1 gozetildi. 26
Fontanli hastada ve 28 kontrol bireyde maksimal KPET kriterleri saglandi. Bes
Fontanli hastada ve iki kontrol bireyde maksimal KPET kriterlerine ulasilamada.
Fontanli hastalardan 3 tanesinde dayanilamayan nefes darligi (MBS>8) ve 2 tanesinde
ise dayanilamayan yorgunluk (MBS>7); iki kontrol bireyde ise dayanilamayan nefes

darligi (MBS>8) nedeniyle test sonlandirildi.



Tablo 4.19. Fontanl hastalar ve kontrol bireylerin KPET sonuglari
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Fontan Kontrol
(n=31) (n=30) e
Degiskenler OrtarllceangAA) Ortan\;:ez;{(iCAA) p*ab biiyiikliigii
Ortalamat£SS OrtalamatSD (d)
(min-maks) (min-maks)
Metabolik
) 115380+412,71 | 1669,53+559,06 "
Zirve VO, (ml/dK) aa0-1673) (op2670) | <0001 1,052
Zirve VO, (%) 42(’;‘;%82')30 57’(52%315)'50 <0001 | 1,422
Zirve VOu/Kg (miidkikg) | 123155237%%) 2(242%588? <0,001"° | 1,431
Zirve VO,/Kg (%) 42(’3522330 57’(52%Jf71§)'50 <0001 | 1,422
6,07+1,05 8,07+1,68 "
METs 090790 Y1140 <0,001 1,431
1,03 (0,16) 1,15 (0,14)
RER 072110 Oonise | <0001 0,544
, 1029,77+474,12 | 1197,73+507,92
AT’de VO, (ml/dK) 355.2016) (2352629 0.187 0,342
AT de VOIIKg 18,76+5,84 20,07+5,64
(ml/dk/kg) (6,40-29,30) (8,40-34.80) 0.379 0,226
Ventilatuar
37,40 (12,70) 25,55 (6,93) .
VE/VCO; slope (463.90) ornseny | <000LE | 0513
1447 (1046) | 2109,50 (1074) N
OUES (mi/dk/l/dk) 7612657 (630-3651) 0,003* | 0,380
, 41,84+18,90 37,50+15,89
AT’de VE (I/dK) (117940 (10.50-75) 0,336 0,248
: 48,68+16,92 50,02+18,28 N
Zirve VE (I/dk) (Gouogaity | (7700950 | 0025 0,587
61,90 (8,70) 56,60 (20,75)
0
SR (%) (41,50-74,80) | (38,10-71,70) 0,069 0,232
Kardiyovaskiiler
. 180 (36) 185 (8,75) .
Zirve KH (atim/dk) (126-198) (155-198) 0,022 2 0,294
Zirve KH (%) ?gofég; 9(%%27?) 0,005 | 0319
27 (31) 20,50 (10,25) .
KHR (atim/dk) 13.50) 9:72) 0012%* | 0319
1.dk KHT (atim/dK) 22’?5_13;())’32 30('52_15?’)75 0,001% | 0,857
AT’de VO/KH (ml/atim) ‘227%233? (g’fgﬁ%%) 0,080 0,456
Zirve VO/KH (ml/atim) (263(?*—;23532) é’ ’ggﬁ%‘(‘)) 00020 | 0817
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Tablo 4.19. (Devam) Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin KPET sonuglari

Fontan Kontrol

(n=31) (n=30) Ei
Degiskenler Ortal:/ce“;;CAA) Ortanvceil{(iCAA) p*ab biiyiikliigii

OrtalamatSS OrtalamatSD ()
(min-maks) (min-maks)
Gaz degisimi
AT de VO, (ml/dk) 10?3%3317 gl),lZ 11?27:,32:?;;3%),92 0,187 0,342
Zirve PetCO; (mmHg) ég_fg) 3(9251(_55%())) 0,022 0,662
Zirve PetO, (mmHg) 10(39'50_61%)98 9?&%352 <0,001°" | 1,165
AT’de VEVO, (3%28-(52’558) ég,gg_%lgg) <0,001%¢ | 0,643
AT’de VEIVCO; (329550%2’;8% éi’gg_ﬁ“ilfg) <0,001°* | 0,667
) 40,60 (5,20) 35,30 (7) .

Zirve VE/VO, (2080-6650) | (2750-43g0) | 000L" | 0415
Zirve VEVCO, (3%%5—06(()9:{0) ég’ig_fl"‘gg) <0001 | 0,651
Zirve VEVCO, (%) (12‘2‘_(24612) 12(21%?_(1155)25) <0001 | 0,649
Minimum SpO2 (%) (23(972)) (g;_(gl% <0,001"2 0,860
Test is yiikii
Egzersiz siiresi (sn) (713926&1388 8(5637,2?183?5) <0,001"2 0,563
AT ulagma siiresi (sn) 6(2:;_%2;3) (3(2@_(9147 :3) 0,829 0,027
Zirve ulasma siiresi (sn) 75%"13(;%;;‘;)’01 83%686%08613;;3 1 <0,001"P 1,379
Ulasilan zirve hiz (km/h) ?2’5700%’28; 5&(36(%8)0 ) <0,001"2 0,542
Ulasilan zirve egim (%) (1'_3_(23) (1421-(123) <0,001™2 0,542

KPET: kardiyopulmoner egzersiz testi; CAA: ¢eyreklerarasi aralik, SD: standart sapma; AT: anaerobik
esik; VO2: oksijen tiiketimi; METS: metabolik esdeger; RER: solunumsal oran; VE: dakika ventilasyonu;
OUES: oksijen tiiketimi etkililik egrisi; SR: solunum rezervi; KH: kalp hizi; KHR; kalp hiz1 rezervi,
KHT: kalp hiz1 toparlanmasi; PetCO>: end tidal karbondioksit basinci; PetO;: end tidal oksijen basinct;
VCO,: karbondioksit {iretimi; SpO>: oksijen saturasyonu.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi; b: Student t testi.
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4.6.2. Cocuk Adolesan ve Eriskin Katihmcilarin KPET Sonuclari

Cocuk/addlesan Fontanli hastalarin test siiresi, zirve ulasma siiresi, ulasilan
zirve hiz ve egim test is yiikii parametreleri kontrol bireylerden daha diistik idi (p<0,05)
(Tablo 4.20). Metabolik agidan kontrol bireylere gore, Fontanli hastalarin zirve VOo,
METs ve RER degerleri daha diisiik idi (p<0,05) (Tablo 4.20). Ventilatuar agidan ise
Fontanli hastalarin VE/VCO: egrisi ve solunum rezervi daha yiiksek idi (p<0,05)
(Tablo 4.20). Kardiyovaskiiler agidan Fontanli hastalarin zirve KH ve KHR kontrol
bireylere benzer iken (p>0,05) (Tablo 4.20); 1. dakika KHT ve VO2/KH degerleri daha
diisiik idi (p<0,05) (Tablo 4.20). Gaz degisimi agisindan ise Fontanli hastalarda kontrol
bireylere gore zirve PetCO> ve test sirasindaki minSpO> daha diisiik iken (p<0,05)
(Tablo 4.20); zirve PetO2, AT’de VE/VO2ve VE/VCOy; zirvede VE/VO2ve VE/VCO;
degerleri daha yiiksek idi (p<0,05) (Tablo 4.20).
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Tablo 4.20. Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin KPET sonuglari

Fontan

Kontrol

Degiskenler Orta(r?c:alfC)JAA) Orta(r?czlf();AA) pre? bﬁyl?({%;igﬁ
(min-maks) (min-maks)
Metabolik
Zirve VO, (ml/dK) (328(165762) 1(282_(21617191)) 0026 | 0413
Zirve VO, (%) (22(682)) 5(42’3_073) 0,007"2 | 0495
o | DO BRI s o
Zirve VO2/Kg (%) ég(b?z)) 5(42’?_075’) 0,007 | 0,495
METS ?fs?og’,gg; 8(’2_018’7%())) 0,004 | 0527
AR O
AT de VO, (ml/dk) (232(1875242)) (121% g‘z‘a 0,201 0,243
ok | bl Sh0 | o | om
Ventilatuar
VEN/CO egisi iﬁgg,f%))) (2273750% %8; 0020 | 0429
OUES (mi/dk/l/dk) (171;ﬁ Sg‘g 1(223(31:’2639)) 0,112 0,299
AT de VE (I/dk) 3%141?7(3%)0) 3?1505’8(02_87’3)0) 0,715 0,068
Zirve VE (I/dK) ?256?0%2’;8; ?f’78750(§3 28; 0,093 0,316
o e REE e | o
Kardiyovaskiiler
Zirve KH (atim/dk) (]]-_gg.(llggg)) (11 6875_ ](_823) 0,591 0,101
Zirve KH (%) (23(985)) (gg_(g‘g) 0621 | 0,093
KHR (atim/dk) (2173%3; é‘z‘_gz)) 0477 | 0133
I.dk KHT (atiy/dk) 2(33(,:3172)) 3‘("15ﬁ 4%)1) 0,002 | 0,555
(i) Gosy | ioiang | 0128 | 02w
il 050010) | (sotasy | 004Ut | 0a7
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Tablo 4.20. (Devam) Cocuk/adélesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin KPET

sonugclari

Fontan Kontrol .

Degiskenler Orta(r?;lés():AA) Orta(:czalzl(??AA) pre? bﬁy%%:igﬁ
(min-maks) (min-maks)

Gaz degisimi
AT’ de VO, (ml/dk) (232(1875242)) (1213955 %3 0,201 0,243
Zirve PetCO; (MmHg) (3?(355)) 325?;&” 00022 | 0,569
Zirve PetO; (mmHg) (égi(gg) (579 ig%) 0,158 0,268
AT’de VE/VO2 (3238(4&3103) (21;3-?06803) 0,001"2 0,579
AT’de VE/VCO2 (2228(529503) (2%08%)? 4(120) 0,001"2 0,583
Zirve VE/VO; :(3299’)?800%3,28; ég’;g_fggg) 0,134 0,283
Zirve VE/VCO> (22:?8-(;93’,623) (Z?é(,)é’l%? 4(]]_' ,]é)O) 0,003"2 0,534
Zirve VE/VCO2 (%) (:le-.;%-(23655)) 1(21%3_01%) 0,001"2 0,575
Minimum SpO; (%) (23(981)) 9(%&)27&;) <0,001%2 | 0,854
Test is yiikii
Egzersiz siiresi (sn) (711;16%33 8(5687’2_01(()%31?) 0,007*2 0,494
AT ulagma siiresi (sn) 6(23_(;88 49)) 7(3(;_(9147 f)) 0,400 0,162
(Zslrll‘;/e ulagma siiresi (7;1467%32; (?gg_(ll(;‘rg;)) 0,007"2 0,490
E{(lr?]iﬂ;ln zirve hiz 5,(2(’)7%,;;)) 5,21(-) 6(’153)0) 0,006"4 0,556
g/{gsllan zirve egim (]].-4(1)_(122) (121-(12(2) 0,006"4 0,556

KPET: kardiyopulmoner egzersiz testi; CAA: ¢eyreklerarasi aralik, SS: standart sapma; AT: anaerobik esik;
VO oksijen tiiketimi; METS: metabolik esdeger; RER: solunumsal oran; VE: dakika ventilasyonu; OUES:
oksijen tiiketimi etkililik egrisi; SR: solunum rezervi; KH: kalp hizi; KHR; kalp hizi rezervi; KHT: kalp hizt
toparlanmast; PetCO>: end tidal karbondioksit basinct; PetO»: end tidal oksijen basinci; VCO;: karbondioksit
iretimi; SpO2: oksijen saturasyonu.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi; b: Student t testi.
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Eriskin Fontanli hastalarin test siiresi, zirve ulagsma siiresi, ulasilan zirve hiz ve
egim test is yiikii parametreleri kontrol bireylerden daha diisiik idi (p<0,05) (Tablo
4.21). Metabolik agidan kontrol bireylere gore, eriskin Fontanli hastalarin zirve VOg,
METSs ve RER degerleri daha diisiik idi (p<0,05) (Tablo 4.21). Ventilatuar agidan ise
erigkin Fontanli hastalarin VE/VCO> egrisi daha yiiksek iken; OUES kontrol bireylere
gore daha diisiik (p<0,05) idi. Kardiyovaskiiler agidan eriskin Fontanli hastalarin zirve
KH ve VO,/KH kontrol bireylerden daha diisiik iken (p<0,05) (Tablo 4.21); KHR daha
yiiksek idi (p<0,05) (Tablo 4.21). Gaz degisimi agisindan ise eriskin Fontanl
hastalarda kontrol bireylere gore zirve PetCO- ve test sirasindaki minSpO- daha diisiik
iken (p<0,05) (Tablo 4.21); zirve PetO,, AT’de VE/VO2 ve VE/VCOy; zirvede
VE/VO,ve VE/VCO; degerleri daha yiiksek idi (p<0,05) (Tablo 4.21).



Tablo 4.21. Eriskin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin KPET sonuglari
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Fontan

Kontrol

Degiskenler Orta(r?c:al(G();AA) Orta(r?c:al(G();AA) p** bﬁylf(i:%:igﬁ
(min-maks) (min-maks)
Metabolik
Zirve VO, (ml/dk) 1%?395%332)3) 16?141’22_(265?;6‘;30) 0002*a | 0513
Zirve VO (%) 4(73 §953()>) 63,2325%’)50) <0,001%2 | 0,663
P e i R
Zirve VO2/Kg (%) 4(73 595538) 63,555%’)50) <0,001*2 | 0,663
| | o
S D o
AT de VO, (ml/dK) 116(%%) 2(812’)50) 111(;553? Sjgfo) 0,955 0,013
TR | e SRER | o
Ventilatuar
VEN/CO; slope 32(’8_56(1%6?5) (gi’,gg-(:fé?g&gg) <0012 | 0,609
OUES (ml/dk/l/dk) 1732855 2(2%;’)50) (ﬁggggf) 0,008" | 0,459
AT’de VE (I/dk) ?1481??0(%38 ?2221100%328; 0,061 0,333
Zirve VE (I/dK) ?fé?fo%g’, 18% ?319’)?0%8128; 0,183 0,239
wor | Gpis | G | | o
Kardiyovaskiiler
Zirve KH (atim/dk) 16(9igg_(]_3§é)50) (}_gg-(llglzz) 0,004"2 0,490
Zirve KH (%) 86’(556%2’)50) 9(27§?é57())) 00022 | 0519
KHR (atim/dk) 3 %1(;67 2)0) 12523()7 ) 0,004’2 | 0,494
1.dk KHT (atrm/dk) 25((()%350) 26’?106%%50) 0,183 0,236
A I R
L R Ty
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Tablo 4.21. (Devam) Eriskin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin KPET sonuglari

Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=16) (n=16) p*2 | biiyiikligi
Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
Gaz degisimi
, 1161,50 (673,5) | 1117,5(349,5)
AT’de VO, (ml/dk) (366.2016) (753.2148) 0,955 0,013
Zirve PetCO> 28,50 (7) 41 (6) «a
(mmHg) (20-40) (30-47) <0001 0,740
Zirve PetO; (mmHg) %8%312)) (%71’?1(()35)) <0,0012 | 0,686
, 38,75 (10,45) 27,55 (4,50) .
AT’de VE/VO; (26,50-62.90) (2330.3440) | <0001 0,689
, 37,35 (11,35) 28,90 (3,45) -
AT’de VE/VCO2 (26,80-58.40) (24503560 | <0001 0,716
. 40,8 (3,70) 35,20 (4,10) .
Zirve VE/VO, (33.3-66.5) (2050-43,60) | 0001 | 0556
. 38,05 (9) 29,3 (4,65) .
Zirve VE/VCO; (31.10-60.10) (2470-4060) | <0001 | 0736
Zirve VEIVCO, (%) 1(51725‘_‘2;1%()’) 1&%&; 238) <0001 | 0,686
Minimum SpO; (%) 83’(22_(52’55) (32_87)) <0001 | 0,853
Test is yiikii
Egzersiz siiresi (sn) 7‘2’30(81_%%3)0) 5(3?3959(53)) <0,001%2 | 0,649
AT ulagma siiresi 650 (171) 598 (130,5)
(sn) (32-785) (434-753) 0,304 0,186
Zirve ulagma siiresi 765,50 (137) 886,5 (82,5) *a
(sn) (540-923) (740-1019) | <0001 0,646
Ulasilan zirve hiz 5,50 (1,50) 5,50 (0) *a
(km/h) (2,70-5.50) (550-6,80) | 0016 0,531
Ulagilan zirve egim 14 (2) 14 (0) “a
(%) (10-14) (14-16) 0,016 0,531

KPET: kardiyopulmoner egzersiz testi; CAA: ¢ceyreklerarasi aralik, SD: standart sapma; AT: anaerobik esik;
VO, oksijen tiiketimi; METS: metabolik esdeger; RER: solunumsal oran; VE: dakika ventilasyonu; OUES:
oksijen tiiketimi etkililik egrisi; BR: solunum rezervi; KH: kalp hiz1; KHR; kalp hizi rezervi; KHT: kalp hizi
toparlanmast; PetCO2: end tidal karbondioksit basinci; PetO2: end tidal oksijen basinci; VCO;: karbondioksit
tiretimi; SpO2: oksijen saturasyonu.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi; b: Student t testi.
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4.6.3. Katihmeillarin KPET Sirasindaki Vital Bulgular:

Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin KPET asamalarina gore vital bulgulari
Tablo 4.22’de gosterildi. Hastalarin tiim vital bulgularinda test 6ncesi degeri ile testin
son asama, soguma ve test sonu asamalarindaki degerleri farki idi (p<0,05) (Tablo
4.22). Katilmcilarin test 6ncesi ve diger test asamalarindaki vital bulgulari Tablo
4.22°deki gibi idi. Ayrica Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin testin tiim

asamalarindaki vital bulgularindaki degisim Sekil 4.1’de gosterildi.
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Sekil 4.1. Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin KPET asamalarindaki vital
bulgularindaki degisim grafikleri. (a) KH degisimi, (b) Oksijen
saturasyonu degisimi, (c) Sistolik kan basinci degisimi, (d) Diyastolik kan
basinci degisimi, () Dispne diizeyi degisimi, (f) Bacak yorgunlugu diizeyi

degisimi, (g) Genel yorgunluk diizeyi degisimi.
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4.6.4. Katimcilarin KPET Oncesi ve Son Asamasi Vital Bulgulari Farki

Fontanli hastalarin testin son asamasinda kalp hizi artis1 kontrol bireylere gore
daha diistik iken; oksijen saturasyonundaki azalma, sistolik kan basincindaki ve dispne
algilamasindaki artma daha fazla idi (p<0,05) (Tablo 4.23).

Tablo 4.23. Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin KPET 6ncesi ve son asamasi vital

bulgulari fark:
Fontan Kontrol
<. (n=31) (n=30) . Etki biiyiikliigii
Degiskenler (A) Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) P (d)
(min-maks) (min-maks)
30 (18) 47 (15) «
KH (atim/dk) (15-112) (23-72) <0,001"# 0,459
-3(3) -1(2) .
SpO; (%) (-9-2) (-4-1) <0,001"# 0,578
20 (15) 10 (10) .
SKB (mmHg) (0-50) (-10-30) 0,046 0,257
10 (12) 10 (10)
DKB (mmHg) (-10-30) (-16-35) 0,675 0,054
. 2 (3,50) 0,50 (2) .
Dispne (MBS) (-0,50-7) (0-4,50) 0,004 0,367
Bacak yorgunlugu 2 (3,50) 1(2)
(MBS) (-2-9) (-0,50-6) 0,051 0,252
Genel yorgunluk 1,50 (4) 0,50 (2,50)
(MBS) (-1-7) (0-6) 0,319 0,128
CAA: ceyreklerarasi aralik; KH: kalp hizi; SpO2: oksijen saturasyonu; SKB: sistolik kan basinci; DKB:
diastolik kan basinci; MBS: Modifiye Borg skalasi.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.6.5. Cocuk/Adélesan ve Eriskin Katilmeilarin Oncesi ve Son Asamasi

Vital Bulgular Farki

Cocuk/addlesan Fontanli hastalarin testin son agsamasinda kalp hizi artist
kontrol bireylere gore daha diisiik ve oksijen saturasyonundaki azalma daha fazla idi
(p<0,05) (Tablo 4.24). Cocuk/addlesan Fontanli hastalarin sistolik ve diastolik kan
basinci, dispne, bacak yorgunlugu ve genel yorgunluk algilamasindaki degisikliklikler

kendi yas gruplarindaki kontrol bireyler ile benzer idi (p>0,05) (Tabl0 4.24).
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Tablo 4.24. Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin KPET 6ncesi ve

son agsamasi vital bulgular farki

Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (A) (n=15) (n=14) p"@ | biiyikliigii
Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
30 (6) 48 (14) .
KH (atim/dk) (15.112) (25-61) 0,002%a 0,563
SpO2 (%) (49(‘21; (14(8 0,007"2 0,504
13 (12) 10 (10)
SKB (mmHg) (0-30) (:10.30) 0,065 0,349
6 (12) 5,5 (10)
DKB (mmHg) (-10.25) (16.12) 0,675 0,079
Dispne (MBS) 2((()‘_"75;) ?6?4(&23; 0,052 0,366
Bacak yorgunlugu 1,5 (4) 1(2)
(MBS) (2-9) (0-6) 0,709 0,0706
Genel yorgunluk 0,75 (2,5) 0,75 (3)
(MBS) (-0,5-7) (0-6) 0.981 0,004

CAA: ceyreklerarast aralik; KH: kalp hizi; SpOa: oksijen saturasyonu; SKB: sistolik kan basinci; DKB:
diastolik kan basinci; MBS: Modifiye Borg skalast.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

Eriskin Fontanli hastalarin kontrol bireylere gore testin son asamasinda kalp

hiz1 artis1 daha diisiik ve oksijen saturasyonundaki azalma daha fazla idi (p<0,05)

(Tablo 4.25). Ayrica eriskin Fontanli hastalarda dispne ve bacak yorgunlugu

algilamasindaki artma da kontrol bireylere gore daha yiiksek idi (p<0,05) (Tablo 4.25).
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Tablo 4.25. Eriskin Fontanli hastalar1 ve kontrol bireylerin KPET 6ncesi ve son
asamasi vital bulgulari fark:

Fontan Kontrol Etki

Degiskenler (A) (n=16) (n=16) "2 | biyiikligi
818 Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) P y (d) g
(min-maks) (min-maks)

KH (atim/dk) 3‘(1’15795(61)9) 422(31_6;’%0) 0,035"2 0,373
SpO2 (%) '3(_(83_’3)0) ‘1(_(31_’%0) <0001 | 0,634
SKB (mmHg) 2(2_%) 1(8_(3101)) 0,277 0,192
DKB (mmHg) 1‘2_8_3’05)0) 12’(?((3)_295')50) 0,252 0,202
Dispne (MBS) 50%3?5)) 0,(50(33()2) 0,030"2 0,382
Bacak yorgunulugu 3 (2,75) 1(2) “a
(MBS) (0,50-4) (-0,50-3) 0,013 0,436
Genel yorgunluk 2 (4) 0,25 (2)
(MBS) (17) 03 0,139 0,261

CAA: ¢geyreklerarasi aralik; KH: kalp hizi; SpO2: oksijen saturasyonu; SKB: sistolik kan basinci; DKB:

diastolik kan basinci; MBS: Modifiye Borg skalast.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.7. Submaksimal egzersiz kapasitesi

4.7.1. Katilmcilarin 6DYT Sonuclari

Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin 6DYT sirasindaki zirve kalp hizi ve

kalp hiz1 rezervi benzer idi (p>0,05) (Tablo 4.26). Fontanli hastalarin 1. dakikadaki
kalp hizi toparlanmasi, test sirasindaki minimum oksijen saturasyonu ve 6DYT

mesafesi kontrol bireylere gore daha diisiik idi (p<0,05) (Tablo 4.26).



Tablo 4.26. Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT sonuglari
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Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=31) (n=30) p@ | biiyiikligi
Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
Zirve KH (atim/dk) (1543 1(23 (ﬁg_(zzo?) 0,223 0,156
. 77,55 (12,90) 78,43 (9,25)
Zirve KH (%) (47-90,38) (59.15-99 50) 0,204 0,162
KHR (atim/dK) 4(525?1162?) ‘3_531%) 0,242 0,149
1.dk KHT (atim/dk) 1(8_2161)) 23’5(3_(5173)’75) 0,007"2 0,345
Minimum SpO; (%) s(sgg(%g)) (gi_(glg) <0,001"¢ | 0,864
. 559 (74,50) 600 (93,50) .
6DYT mesafesi (m) (369-656) (475-743) 0,004"2 0,373
. 81,42 (23,08) 83,28 (20,63)
6DYT mesafesi (%) (53,31-06,47) (58,41-113) 0,226 0,155

6DYT: 6 dakika yiiriime testi; CAA: ¢eyrekleraras aralik; KH: kalp hizi; KHR: kalp hizi rezervi; KHT:
kalp hiz1 toparlanmasi; SpO;: oksijen saturasyonu.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.7.2. Cocuk/Adélesan ve Eriskin Katimcilarin 6DYT Sonuglar:

Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin test sirasindaki

minimum oksijen saturasyonu hari¢ 6DYT sonuglart benzer idi (p>0,05) (Tablo 4.27).

Tablo 4.27. Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT sonuglart

(53,31-81,72)

(58,41-82,31)

Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=15) (n=14) p*a biiyiikliigii
Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) d)

(min-maks) (min-maks)
Zirve KH (atim/dk) (]iig-(lzég) 15(91’22_(1270 4;30) 0,484 0,129

. 78,36 (11,43) 77,76 (10,13)

0,

Zirve KH (%) (53,33-90,38) (59,15-82,86) 0,485 0,129
KHR (atim/dk) ?250(5232 4?3(62-%77)5 ) 0,419 0,150
1.dk KHT (atim/dk) 2(5_%)) 22'?103%%75) 0,743 0,060
Minimum SpO2 (%) (%_gg) 9&&5())) <0,001"% 0,854

. 525 (72) 572 (63,25)
6DYT mesafesi (m) (369-620) (475-663) 0,156 0,263
6DYT mesafesi (%6) 67,22 (16,04) 70,57 (14,15) 0,727 0,064

6DYT: 6 dakika yiiriime testi; CAA: ¢eyreklerarasi aralik; KH: kalp hizi; KHR: kalp hiz1 rezervi; KHT: kalp hiz1
toparlanmasi; SpO2: oksijen saturasyonu.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.
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Coguk/adolesan hastalarin aksine eriskin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin
6DYT sonuglar1 birbirinden farkli idi (p<0,05) (Tablo 4.28). Eriskin Fontanl

hastalarda zirve kalp hizi, test sonrasi 1. dk kalp hiz1 toparlanmasi, test sirasindaki

minimum oksijen saturasyonu ve 6 DYT mesafesi daha diisiik iken (p<0,05) (Tablo

4.28); kalp hiz1 rezervi daha yiiksek idi (p<0,05) (Tablo 4.28).

Tablo 4.28. Eriskin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT sonuglari

Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=16) (n=16) p*@ biiyiikliigii
Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
Zirve KH (atim/dk) 147(55‘?_ 1(%75) 1(6121’292831()’) 0,046 0,353
. 73,69 (10,92) 81,33 (12,72) .
Zirve KH (%) (47-8,50) (59,49-99.50) 0,038"2 0,366
KHR (atm/dk) o100 TG | oose | 0ase
1.dk KHT (atim/dk) (15’ 2(% 23"?8_%'50) 0,002"2 0,552
Minimum SpO; (%) 84'(559%2’)75) 9(452%8) <0,001"¢ | 0,861
. 567,50 (58,25) 645 (66,75) .
6DYT mesafesi (m) (425-656) (550-743) 0,003™ 0,526
. 88,05 (8,80) 92,25 (14,29) N
0, ,a
6DYT mesafesi (%0) (65.36-96,47) (77,45-113) 0,042 0,359

6DYT: 6 dakika yiiriime testi; CAA: g¢eyreklerarasi aralik; KH: kalp hizi; KHR: kalp hizi rezervi; KHT:
kalp hiz1 toparlanmasi; SpO: oksijen saturasyonu.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.7.3. Katilmeilarim 6DYT Sirasindaki Vital Bulgular

Fontanl1 hastalarin ve kontrol bireylerin 6DY T agamalarina gore vital bulgulari

Tablo 4.29°da gosterildi. Hastalarin tiim vital bulgularinda test oncesi degeri ile test

sonrasi, test sonrast 1. dk ve test sonras1 3. dk asamalarindaki degerleri farki idi

(p<0,05) (Tablo 4.29). Katilimcilarin test Oncesi ve diger test asamalarindaki vital
bulgulari Tablo 4.29’daki gibi idi.

Ayrica Fontanli hastalarin  ve kontrol

bireylerintestin tiim asamalarindaki vital bulgularindaki degisim Sekil 4.2°de

gosterildi.
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Sekil 4.2. Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin testin 6DYT agamalarindaki vital
bulgularindaki degisim grafikleri. (a) KH degisimi, (b) Oksijen
saturasyonu degisimi, (c) Sistolik kan basinci degisimi, (d) Diyastolik kan
basinci degisimi, () Dispne diizeyi degisimi, (f) Bacak yorgunlugu diizeyi
degisimi, (g) Genel yorgunluk diizeyi degisimi.
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4.7.4. Katimcilarin 6DYT Oncesi ve Sonrasi Vital Bulgular1 Fark:

Fontanli hastalarin test sonunda kalp hiz1 artis1 kontrol bireylere gore daha

diisiik iken; oksijen saturasyonundaki azalma daha fazla idi (p<0,05) (Tablo 4.30).

Tablo 4.30. Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT Oncesi ve sonrasi vital

bulgular1 farki
Fontan Kontrol
(n=31) (n=30) EtKi
Degiskenler (A) Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) prab biiyiikliigii
veya veya (d)
OrtalamatSS Ortalama£SS
(min-maks) (min-maks)
47 (18) 65,50 (24) .
KH (atim/dKk) (21-89) (46-106) <0,001™2 0,535
-4,19+3,11 -0,76+1,35 x
0, H H L] ) ,b
SpO: (%) (-10,00-2) (-4-2) <0,001 0,587
25 (15) 30 (15)
SKB (mmHg) (10-60) (10-50) 0,190 0,167
20 (10) 25 (12)
DKB (mmHg) (10-40) (0-24) 0,146 0,186
. 2 (2,50) 1(1,50)
Dispne (MBS) (-1-5) (0-2) 0,320 0,127
Bacak yorgunlugu 3(3) 2 (3,50)
(MBS) (-1-8) (0-5) 0,219 0,158
Genel yorgunluk 211,60 1,50+1,50
(MBS) (-0,50-5) (-1-5) 0,077 0,298

6DYT: 6 dakika yiiriime testi; CAA: geyreklerarasi aralik; KH: kalp hizi; SpO2: oksijen saturasyonu;
SKB: sistolik kan basinci; DKB: diastolik kan basinci; MBS: Modifiye Borg skalasi.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi; b: Student t testi.

4.7.5. Cocuk/Adélesan ve Eriskin Katiimeilarin 6DYT Oncesi Ve Sonrasi
Vital Bulgulan Farki

Cocuk/addlesan Fontanli hastalarin test sonunda kalp hizi artisi kontrol

bireylere gore daha diisiik iken (p<0,05) (Tablo 4.31); oksijen saturasyonundaki
azalma daha fazla idi (p<0,05) (Tablo 4.31).
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Tablo 4.31. Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT 6ncesi ve

sonrasi vital bulgular farki

Fontan Kontrol _

Degiskenler (4) Orta(r:gl?éAA) Orta(r:gl?();AA) b biiyiig(ili(éﬁ (d)
(min-maks) (min-maks)

Kit omdlo i SN | g0rs | o
SpO2 (%) (:g_(_zi) (14(% <0,001"# 0,679
SKB (mmHg) (3105(28 ?100%8% 0,742 0,061
DKB (mmHg) (2100%8 25(’3?382) 0,675 0,077
Dispne (MBS) l(fi’_ig)) 1 (((';L_’j)o ) 0,894 0,024
?'\z/llgé{) yorgunlugu 2(9.2;)) 1 ((63_, 55)0) 0,657 0,083
(Glelrlj:ﬁsl)yorgunluk (?o(,zs’g-os)) (%1(?4)) 0327 0.185

6DYT: 6 dakika yiiriime testi; CAA: geyreklerarasi aralik; KH: kalp hizi; SpO»: oksijen saturasyonu;
SKB: sistolik kan basinci; DKB: diastolik kan basinci; MBS: Modifiye Borg skalast.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

Eriskin Fontanli hastalarin test sonunda kalp hiz1 ve sistolik kan basinci artisi
iken (p<0,05) (Tablo 4.32); oksijen
saturasyonundaki azalma daha fazla idi (p<0,05) (Tablo 4.32).

kontrol bireylere gore daha diisiik
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Tablo 4.32. Eriskin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT 6ncesi ve sonrasi

vital bulgular fark:

Fontan Kontrol Etki

Degiskenler (4) OrtarczlféAA) Ortarczlf();AA) p? bﬁyi(i(lj()lﬁgﬁ
(min-maks) (min-maks)

Kit omdlo 1 (19 809 0 | oeos
SpO; (%) '?_52152()’) (?2(_12)) 0,007 0,481
SKE (mmHg) 212 RLD | oo | o
DKB (mmHg) 1(51(()‘_3’3%?) 2(3_(4148) 0,106 0,285
Dispne (MBS) 2'2?0%’)25) ! (%_’1)5) 0,188 0,232
?,\z/‘lg‘slf) yorgunlugu ?1(3 (20(3 0,196 0,228
(G'\;gesl)yorgunluk 2,7250%,)50) 2((5_,52)5) 0,100 0,290

6DYT: 6 dakika yiiriime testi; CAA: ¢eyreklerarasi aralik; KH: kalp hizi; SpO,: oksijen saturasyonu;

SKB: sistolik kan basinci; DKB: diastolik kan basinci; MBS: Modifiye Borg skalast.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.8. KPET ve 6DYT ait bazi 6lciimlerinin karsilastirilmasi

4.8.1. Hastalarin KPET ve 6DYT Oncesi Ve Son Asamasi Vital Bulgular

Farki

Fontanli hastalarda KPET sonunda kalp hizi, sistolik ve diastolik kan basinci

artis1 6DY T ye gore daha diisiik idi (p<0,05) (Tablo 4.33).
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Tablo 4.33. Fontanli hastalarin KPET ve 6DYT 6ncesi ve son asamasi vital bulgulari

farki (n=31)

KPET 6DYT Etki
Degiskenler (A) Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) p*d biiyiikliigii
(min-maks) (min-maks) (d)
KH (atim/dk) 3‘("15;?5%)9) ?27 1%2; <0,001** | 0,500
SpO> (%) '3(_%”_’3)0) (:io(flz)) 0,304 0,130
— 20 50 oos | ou
DKB (mmHg) 1(2_(51_3’05)0) (Zfoﬁg; 00012 | 0562
Dispne (MBS) (%0%5_55)) 2(%2())) 0,256 0,145
ooty | 3603 | 50| ow | o
(G,\flges')yorgun'“k (?1(_47)) (_5 5(3?5) 0,268 0,141

KPET: kardiyopulmoner egzersiz testi; 6DYT: 6 dakika yiiriime testi; CAA: ¢eyreklerarasi aralik; KH:
kalp hizi; SpO2: oksijen saturasyonu; SKB: sistolik kan basinci; DKB: diastolik kan basinci; MBS:
Modifiye Borg skalast.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi; b: Student t testi.

4.8.2. Hastalarin KPET ve 6DYT Sirasinda Kaydedilen Diger Vital

Bulgularimin Karsilastirilmasi

Fontanli hastalarin 6DYT’ye gore KPET sirasindaki zirve kalp hizi daha
yiiksek iken; kalp hiz1 rezervi daha diisiik idi (p<0,05) (Tablo 4.34).
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Tablo 4.34. Fontanli hastalarin KPET ve 6DYT sirasindaki diger vital bulgular

(n=31).
KPET 6DYT Etki
Degiskenler Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) p*? biiyiikliigii
(min-maks) (min-maks) (d)
. 180 (36) 153,50 (28,50) *a
Zirve KH (atim/dk) (126-198) (94-188) <0,001 0,448
. 88 (14) 77,58 (12,15) *
0 a
Zirve KH (%) (60-95) (47-90,38) <0,001 0,471
27 (31) 45 (24) *a
KHR (atim/dk) (13-90) (20-106) 0,002 0,395
25 (12,25) 19,50 (11)
1.dk KHT (atim/dk) (2-39) (0-46) 0,116 0,201
. 83 (7) 84 (6,50)
0
Minimum SpO; (%) (67-92) (69-93) 0,740 0,042
KPET: kardiyopulmoner egzersiz testi; 6DYT: 6 dakika ylirlime testi; CAA: ¢eyrekleraras: aralik; KH:
kalp hizi; KHR: kalp hiz1 rezervi; KHT: kalp hiz1 toparlanmasi; SpO»: oksijen saturasyonu.
*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

4.9. Kas oksijenizasyonu
4.9.1. Katimcilarin 6DYT Sirasinda Kas Oksijenizasyonu

Fontanli hastalarda istirahat kas oksijenizasyonu, test sirasindaki en diistik kas
oksijenizasyonu, toparlanma sirasindaki kas oksijenizasyonu, kas reoksijenizasyonu,
kas reoksijenizasyon hizi kontrol bireylere gore daha disiiktii (p<0,05) (Tablo 4.35).
Ancak istirahat hemoglobin diizeyi, test sirasindaki en diisiik hemoglobin diizeyi ve
toparlanma sirasindaki hemoglobin diizeyi kontrol bireylere gore daha yiiksekti
(p<0,05) (Tablo 4.35). Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin test sirasindaki kas

oksijenizasyonu degisimi Sekil 4.3’de gosterildi.



Tablo 4.35. Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT sirasinda kas

oksijenizasyonu
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Fontan Kontrol
(n=31) (n=30) Etki
. Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) *ab T
Degiskenler veya veya p lli)ilf)ifiu(l((i)
OrtalamaxSS Ortalama£SS &
(min-maks) (min-maks)
. 45,34 (21,20) 81,10 (16,09) .
0 ,a
Istirahat SmO> (%) (23.40-73.82) (51,25-95.70) <0,001 0,826
35,87 (16,42) 73,52 (19,92) R
R 0, ,a
SMOzmin (%) (14,50-56,81) (40,67-9250) | <0001 0,786
. 6,02 (7,11) 8,58 (5,58)
0
Deoksi SmOz (%) (1,02-711) (2.54-24.15) 0,065 0,238
43,18 (22,22) 85,04 (19,45) R
0, ,a
Toparlanma SmO; (%) (18.75-66,46) (62,62-95,25) <0,001 0,836
. 4,59 (6,37) 10,65 (11,65) *
0 s
Reoksi SmO; (%) (0.27-26,12) (1,56-22.68) 0,001 0,448
Deoksi SmO, hizi (%/sn) ((-)6222(%22?) ?0258(8% 0065 | 0238
Reoksi SMO; hizt (%/sn) (?6188(%%17)) ?03055(832; 0,001 | 0448
o 12,32 (0,47) 11,67 (0,68) .
Istirahat THb (g/dL) (11.66-13,07) (10.17-12,64) <0,001™ 0,585
_ 12,22 (0,46) 11,52 (0,60) .
THbmin (9/dL) (11.60-13,05) (10.13-12,47) <0,001™2 0,601
6DYT sirasinda ATHDb (g/dL) (?6029(_%’27% ((_)(’)1]1_2(% %39)) 0,534 0,080
12.36+0.34 11,73+0,43 *
Toparlanma THb (g/dL) (11.78-13,09) (10.94-12.53) <0,001 0,653
Toparlanma sirasinda ATHb (g/dL) (?(’)lg 6(-0(), 1342) ((-)61(%8(% 1811)) 0,347 0,121

THb: total hemoglobin.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi; b: Student t testi.

6DYT: 6 dakika ylirtime testi; CAA: ¢eyrekler arasi aralik; SS: standart sapma; SmO»: kas oksijenizasyonu;
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Sekil 4.3. Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin 6DYT sirasindaki kas
oksijenizasyonu degisim grafigi
4.9.2. Cocuk Adolesan ve Eriskin Katilmcilarin 6DYT Sirasinda Kas
Oksijenizasyonu

Biitiin Fontanli hastalardaki kas oksijenizasyonu sonuglarina benzer olarak ayr1
ayr1 ¢ocuk/adélesan ve eriskin Fontanli hastalarda da istirahat kas oksijenizasyonu,
test sirasindaki en diisik kas oksijenizasyonu, toparlanma sirasindaki kas
oksijenizasyonu, kas reoksijenizasyonu, kas reoksijenizasyon hizi kendi yas
gruplarindaki kontrol bireylere gore daha diisiiktii (p<0,05) (Table 4.36 ve 4.37).
Ancak istirahat hemoglobin diizeyi, test sirasindaki en diisiik hemoglobin diizeyi ve
toparlanma sirasindaki hemoglobin diizeyi kontrol bireylere gore daha yliksekti

(p<0,05) (Table 4.36 ve 4.37).
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Tablo 4.36. Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT sirasinda
kas oksijenizasyonu

Fontan Kontrol Etki

Degiskenler Orta(:c:al(séAA) Orta(:c:al?();AA) b ll.).ii).l.ﬁk_

(min-maks) (min-maks) igii (d)

istirahat SmO; (%) 32'231536(;26&)3) ?5017225%3;% <0,001%2 | 0,810
o wEi | R |
Deoksi SmO (%) (16;35(613??6) (92)',;?1-(1753?783) 0123 | 0291
Toparlanma SmO; (%) ?1089735(2553 (2231(9252 255)) <0,001"* | 0,851
Reoksi SMO; (%) (f‘d;gsfféfg% 1(2',3?_(2121’%) 0,002 | 0,599
Deoksi SMO; hizt (%/sn) 0('02’36(%,25) ?6,3038%’,?32; 0123 | 0,201
Reoksi SMO; hiz1 (%/sn) ((-)61,81(-06,25?) 0(6‘, g_gf’%) 0,002 | 0,599
istirahat THb (¢/dL) (ﬁjﬁﬁ.ﬁoé‘?o% éé: 615;_(102”752) 0,001 | 0,583
THbmin (g/clL) (ﬁ’,éi-(loéflgg) (ié’,ié-(loz’,sj%) 00017 | 0,608
?5;{1; sirasinda ATHb 0,(%? 0(%2)4) ?6?(?1{8’;% 0,914 0,020
Toparlanma THb (g/dL) (ﬁ’?g.(fs’f‘cfg) éé: gi-(loz’,7541)) 0,002 | 0,599
s | OR08 | SROR | o

hemoglobin.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

6DYT: 6 dakika yiirlime testi; CAA: ¢eyrekler arasi aralik; SmO,. kas oksijenizasyonu; THb: total




Tablo 4.37. Eriskin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT sirasinda kas

oksijenizasyonu
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Fontan Kontrol Etki
Degiskenler Orta(:c:al(ﬁ();AA) Orta(:czal(G();AA) b b:iﬁygﬁﬁk_

(min-maks) (min-maks) (d)

istirahat SmO (%) ?263250(%223 %525(15’5972)) <0,001** | 0,838
ot BEEE SR | o
Deoksi SmO (%) ( ?6,6530-(26(,)8%) (g'ég_(zsffg) 0281 | 0,198
Toparlanma SmO (%) ?15{;’5;’0%2’,2‘8 ?g‘zzgz(éiég <0,001" | 0,831
Reoksi SmO; (%) (-42’,4207-(26?%) (2222_(;2’,353) 0,041°* | 0,369
Deoksi SMO; hizi (%/sn) ((-)61,32(%,2877)) ?6,2(?9%’,%3% 0281 | 0,198
Reoksi SMO, hiz1 (%/sn) (961,38(%,2233%)) ?6,3(5)5%?2; 0,041°* | 0,369
istirahat THb (g/dL) (ﬁ:?ég_(loz’gg) (ﬂ: gg.(loz’?z)) 0,00 | 0,553
THbmin (g/dL) (ﬁég(lossgl)) (ﬁ’,ﬂ-(loz’,sfg) 00017 | 0586
Test sirasinda ATHb (g/dL) ((_)6(?29(%’2722)) ((?(’)]"_:132(%,];559)) 0,470 0,131
Toparlanma THb (g/dL) (ﬁzgg_(lofg% (ﬁ: ig_(loz’f‘fs)) <0,001 | 0,653
"(I;J(;gir)lanma sirasinda ATHb (?6]:(2)6(% ,]é,%)) ((?6]:88(%,02&3) 0,470 0,135

total hemoglobin.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

6DYT: 6 dakika yiiriime testi; CAA: ¢eyrekler arasi aralik; SmO,. kas oksijenizasyonu; THb:

4.9.3. Katimcilarin KPET Sirasinda Kas Oksijenizasyonu

Fontanli hastalarda istirahat kas oksijenizasyonu, test sirasindaki en diisiik kas

oksijenizasyonu ve toparlanma sirasindaki kas oksijenizasyonu kontrol bireylere gére

daha dusiiktii (p<0,05) (Tablo 4.38). Ancak istirahat hemoglobin diizeyi ve test

sirasindaki en diisiik hemoglobin diizeyi kontrol bireylere gore daha yiiksekti (p<0,05)

(Tablo 4.38). Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin test sirasindaki kas

oksijenizasyonu degisimi Sekil 4.4’de gosterildi.




Tablo 4.38. Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin KPET sirasinda kas

oksijenizasyonu
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Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=31) (n=30) p* biiyiikliigii
Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) d)
(min-maks) (min-maks)
istirahat SmO; (%) 4f2218é1191§)7 ) 8%52)0;;%71)8) <0,001* | 0836
32,18 (15,89) 69,37 (18,12) A
) y
SmOznin (%) (11,81-51,68) (21,61:9182) | <0001 | 0.755
: 9,81 (11,23) 13,36 (10,48)
0,
Deoksi SmO2 (%) (1,44-21.98) (2-36,22) 0.067 0,236
Toparlanma SmO (%) ?1352142(2%3 8?;11923(71_29';)3) <0001 | 0822
: 9,68 (7,48) 13,44 (11,28)
0,
Reoksi SmO; (%) (1.06-19.58) (118-44.96) 0,133 0,193
Deoksi SMO; hizi (%/sn) ?63025%’?3 ?64:79?5% 0,067 0,236
Reoksi SMO, hiz1 (%/sn) ?63024%%2 ?f&fgﬁg 0,133 0,193
— 12,58 (0,35) 11.94 (0.69) .
istirahat THb (g/dL) (1187-13.29) (1071283 | <0001 | 0560
| 12,29 (0,51) 11,52 (0,57)
THbmin (9/dL) (1150-15.09) (10930573 | <0001 0,674
Test sirasinda ATHb 0,17 (0,20) 0,31 (0,41) a
(g/dL) (-0,01-0,89) (0,02-1,32) 0,023 0,293
12,36 (0,40) 11,69 (0,61)
Toparlanma THb (g/dL) (11,56-13,15) (10.96-12,76) | <0:001 0,624
Toparlanma sirasinda 0,06 (0,11) 0.12 (0.17) .
ATHb (g/dL) (-0,20-0.23) (-0,18-0.80) 0013 | 0321

hemoglobin.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

KPET: kardiyopulmoner egzersiz testi; CAA: geyrekler arasi aralik; SmO»: kas oksijenizasyonu; THb: total
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Sekil 4.4. Fontanl hastalarin ve kontrol bireylerin KPET sirasindaki kas
oksijenizasyonu degisim grafigi
4.9.4. Cocuk Adolesan ve Eriskin Katihmcilarin KPET Sirasinda Kas

Oksijenizasyonu

Cocuk/addlesan Fontanli hastalarda da istirahat kas oksijenizasyonu, test
stirasindaki en diisiik kas oksijenizasyonu, toparlanma sirasindaki kas oksijenizasyonu,
kas reoksijenizasyonu, kas reoksijenizasyon hizi kontrol bireylere gore daha disiiktii
(p<0,05) (Tablo 4.39). Ancak istirahat hemoglobin diizeyi, test sirasindaki en diisiik
hemoglobin diizeyi ve toparlanma sirasindaki hemoglobin diizeyi kontrol bireylere
gore daha yiiksekti (p<0,05) (Tablo 4.39).

Eriskin Fontanli hastalarda ise istirahat kas oksijenizasyonu, test sirasindaki en
diisiik kas oksijenizasyonu ve toparlanma sirasindaki kas oksijenizasyonu kontrol
bireylere gore daha disiiktii (p<0,05) (Tablo 4.40). Ancak istirahat hemoglobin
diizeyi, test sirasindaki en diisiik hemoglobin diizeyi ve toparlanma sirasindaki

hemoglobin diizeyi kontrol bireylere gore daha yiiksekti (p<0,05) (Tablo 4.40).
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Tablo 4.39. Cocuk/addlesan Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin KPET sirasinda
kas oksijenizasyonu

Fontan Kontrol Etki
Degiskenler (n=15) (n=14) p* bityiikliigii
Ortanca (CAA) Ortanca (CAA) d)
(min-maks) (min-maks)
istirahat SmO; (%) ?Zf’l(éﬁg 8%5731;11%)5) <0001 | 0818
27,25 (16,38) 64,62 (31,93) A
. (0 y
SMOzmin (%) (11,81-46) (39,64-87,62) | <0001" | 0770
. 10 (11,13) 13,36 (8,28)
0
Deoksi SmO2 (%) (-1,44-21,98) (3.84-33,7) 0,252 0,218
Toparlanma SmO (%) ?2107851%323% 7&1963(71_79'%6) <0001 | 0,834
. 7,63 (5,34) 15,41 (12,35) .
[0) a
Reoksi SmO; (%) (218-16,89) (4-32.50) 0,037 0,385
Deoksi SmO; hiz1 (%/sn) ((-)6385(%3773)) ?641539&2 0,252 0,218
Reoksi SMO; hiz1 (%/sn) ?62(?7%%2; ?ffﬁ’é% 0037 | 0385
- 12,65 (0,38) 11,93 (0,67) .
Istirahat THb (g/dL) (12.20-13,11) (11.07-12,63) <0,0012 0,705
_ 12,48 (0,46) 11,52 (0,50)
THbumin (9/dL) (12,03-13.03) (10031242 | <0.001 0,737
Test sirasinda ATHb 0,16 (0,19) 0,40 (0,4)
(g/dL) (0,02-0,89) (0,02-0,93) 0,051 0,360
12,48 (0,42) 11,75 (0,62) va
Toparlanma THb (g/dL) (12.14-13,04) (10.96-12,66) <0,001 0,624
Toparlanma sirasinda 0,05 (0,09) 0,11 (0,32)
ATHb (g/dL) (0-0,17) (-0,18-0,80) 0,051 0,366

hemoglobin.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

KPET: kardiyopulmoner egzersiz testi; CAA: ¢eyrekler arasi aralik; SmO2. kas oksijenizasyonu; THb: total
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Tablo 4.40. Eriskin Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin 6DYT sirasinda kas

oksijenizasyonu

Fontan Kontrol EtKi
Degiskenler (n=16) (n=16) p* biiyiikliigii
Ortanca (CAA) | Ortanca (CAA) (d)
(min-maks) (min-maks)
— 4356 (15,69) | 8101 (13,83) A
0 a
Istirahat SmO; (%) (30,43-57.25) (57,83-96,57) <0,001 0,852
34,81 (15,57) 70,18 (4,66) A
. (0 y
SMOzin (%) (14,06-51,68) | (21,61-91,82) | 00017 | 0745
. 9,63 (11,94) 12,01 (10,7)
0
Deoksi SmO2 (%) (:0.25-18,87) (2-36.22) 0,163 0,255
Toparlanma SmO (%) (51050162%332; 8%53;12(51_%31)6) <0001 | 0823
. 12,06 (9,87) 11,31 (10,7)
[0)
Reoksi SMO; (%) (1.06.19.63) (1.18.44.36) 0,800 0,049
Deoksi SmO; hiz1 (%/sn) (%3021_(812%) ?64(;)7@,3% 0,163 0,255
Reoksi SMO, hiz1 (%/sn) ?f&fg%ﬁg ?63(?4%'22; 0800 | 0,049
. 12,47 (0,41) 11,96 (0,76) .
Istirahat THb (g/dL) (11,87-13,23) (11.43-12,85) 0,015 0,429
| 12,15 (0,56) 11,52 (0,59)
THbumin (9/dL) (11.513.09) Aio1273) | <0001 0,610
Test sirasinda ATHb (g/dL) (%18 1(_00’2637)) ?62(;35{2’?’% 0,216 0,223
Toparlanma THb (g/dL) (ﬁ’gé_(loé“fg) (111i6ﬂg'57)3 <0,001"2 | 0,607
Toparlanma sirasinda 0,07 (0,18) 0,14 (0,14)
ATHb (g/dL) (-0,2-0,23) (-0,02-0.23) 0,232 0,220

hemoglobin.

*: p<0,05; a: Mann-Whitney U testi.

6DYT: 6 dakika yiriime testi; CAA: geyrekler aras1 aralik; SmO,. kas oksijenizasyonu; THb: total

4.10. Maksimal Egzersiz Kapasitesinin Atrial Strain, Arteryel Sertlik,

Kas Kuvveti ve Kas Oksijenizasyonu ile Tliskisi

4.10.1. Hastalarda Maksimal Egzersiz Kapasitesinin Atrial Strain,

Arteryel Sertlik, Kas Kuvveti ve Kas Oksijenizasyonu ile Tliskisi

Fontanl hastalarda zirve oksijen tiiketimi (kg/ml/dk) ile atrial strain rezervuar
faz (r=0,443; p=0,013) ve kontraktil faz (r=0,411; p=0,022) arasinda orta diizeyde;
aortik nabiz dalga hiz1 arasinda orta diizeyde (r=-0,441; p=0,013); dominant diz

ekstansor kuvveti arasinda zayif diizeyde (r=0,371; p=0,040) iliski var idi (Tablo 4.41).

Referans esitliklere gore belirlenen beklenen zirve oksijen tiikketimi (%) ile dominant

el kavrama kuvveti (r=0,522; p=0,003) ve dominant diz ekstansor kuvveti (r=0,613,;
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p<0,001) arasinda da orta diizeyde iliski var idi (Tablo 4.41). Zirve oksijen tiiketimi
(kg/ml/dk ve %) kondiiit faz (%), kontraktil/rezervuar, dominant el kavrama kuvveti

(%), dominant diz ekstansor kuvveti (%) ve kas oksijenizasyonu parametreleri ile

iliskili degildi.

Tablo 4.41. Fontanli hastalarda zirve oksijen tiiketimi ile atrial strain, arteryel sertlik,
kas kuvveti ve oksijenizasyonu arasindaki iligki (n=31)

~ Zirve VO2/kg | Zirve VO2/kg
Degiskenler (ml/dk/kg) (%)
Atrial Strain
; r 0,443" 0,129
Rezervuar faz (%) D 0,013 0,488
_ . r 0,411 0,008
Kontraktil faz (%) D 0,022 0,965
Arteryel Sertlik
) r -0,441" -0,261
Aortik NDH D 0,013 0,157
Kas Kuvveti
_ _ r 0,157 0,522
Dominant el kavrama kuvveti (kg) 0 0,400 0,003
. - , r 0,371 0,613"
Dominant diz ekstansor kuvveti (kg) D 0,040 <0,001
VO3 oksijen tiiketimi; NDH: nabiz dalga hizi.
*: p<0,05

4.10.2. Cocuk/Addlesan ve Eriskin Hastalarda Maksimal Egzersiz
Kapasitesinin Atrial Strain, Arteryel Sertlik, Kas Kuvveti ve Kas

Oksijenizasyonu ile Tliskisi

Cocuk/addlesan Fontanli hastalarda zirve oksijen tiiketimi (kg/ml/dk) ile atrial
strain rezervuar faz (r=0,655; p=0,008), kondiiit faz (r=0,547; p=0,035), kontraktil faz
(r=0,615; p=0,015) arasinda orta diizeyde; aortik nabiz dalga hizi arasinda orta
diizeyde (r=-0,536; p=0,040) iligki var idi (Tablo 4.42). Referans esitliklere goére
belirlenen beklenen zirve oksijen tiiketimi (%) ile dominant el kavrama kuvveti
(r=0,519; p=0,047) ve dominant diz ekstansor kuvveti (r=0,612; p=0,015) arasinda da
orta diizeyde iliski var idi (Tablo 4.42). Zirve oksijen tiiketimi (kg/ml/dk ve %)
kontraktil/rezervuar, dominant el kavrama kuvveti (%), dominant diz ekstansor

kuvveti (%) ve kas oksijenizasyonu parametreleri ile iliskili degildi.
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Tablo 4.42. Cocuk/addlesan Fontanli hastalarda zirve oksijen tiiketimi ile atrial
strain, arteryel sertlik, kas kuvveti ve oksijenizasyonu arasindaki iligki

(n=15)
~ Zirve VO2/kg | Zirve VO2/Kg
Degiskenler (ml/dk/kg) (%)
Atrial Strain
. r 0,655" 0,296
Rezervuar faz (%) p 0,008 0,284
— r 0,547 0,365
Konduit faz (%) D 0,035 0,180
_ , r 0,615" 0,117
Kontraktil faz (%) D 0,015 0,677
Arteryel Sertlik
_ r -0,536" 0,011
Aortik NDH p 0,040 0,970
Kas Kuvveti
_ _ r 0,147 0,519
Dominant el kavrama kuvveti (kg) 0 0,600 0,047
' . - , r 0,393 0,612"
Dominant diz ekstansor kuvveti (kg) 0 0,147 0,015

VO oksijen tiiketimi; NDH: nabiz dalga hiz1.
*: p<0,05

Erigkin Fontanli hastalarda zirve oksijen tiikketimi (kg/ml/dk) ile dominant el

kavrama kuvveti (r=0,542; p=0,030) ve dominant diz ekstansor kuvveti (r=0,674;

p=0,004) arasinda orta diizeyde iligski var idi (Tablo 4.43). Referans esitliklere gore

belirlenen beklenen zirve oksijen tiiketimi (%) ile aortik nabiz dalga hiz1 (r=0,601;

p=0,014), kas deoksijenizasyonu (r=-0,578; p=0,024) ve deoksijenizasyon hiz1 (r=-
0,578; p=0,024) arasinda da orta diizeyde iliski var idi (Tablo 4.43). Zirve oksijen

tiketimi (kg/ml/dk ve %) atrial strain parametreleri, dominant el kavrama kuvveti (%)

ve dominant diz ekstansor kuvveti (%) ile iliskili degildi.




Tablo 4.43. Eriskin Fontanli hastalarda zirve oksijen tiiketimi ile atrial strain,
arteryel sertlik, kas kuvveti ve oksijenizasyonu arasindaki iligski (n=16)

94

B Zirve VO2/kg Zirve VO2/kg
Degiskenler (ml/dk/Kg) (%)
Arteryel Sertlik
_ r -0,418 -0,601"
Aortik NDH (m/sn) D 0,107 0,014
Kas Kuvveti
_ _ r 0,542" 0,257
Dominant el kavrama kuvveti (kg) 0 0,030 0,337
_ . i . r 0,674 0,454
Dominant diz ekstansor kuvveti (kg) D 0,004 0,077
Kas Oksijenizasyonu
_ ) r -0,029 -0,578"
Deoksi SmO2 (%) D 0,919 0,024
_ , r 0,000 0,331
Reoksi SmO; (%) p 1,000 0,228
_ ) r -0,029 -0,578"
Deoksi SmO2 hiz1 (%/sn) D 0,919 0,024
_ . r 0,000 0,331
Reoksi SmO; hiz1 (%/sn) D 1,000 0,228

VO oksijen tiiketimi; NDH: nabiz dalga hizi; SmO>: kas oksijenizasyonu.

*: p<0,05

4.10.3. Regresyon Analizi i¢cin Aday Degiskenlerin Belirlenmesi

Bagiml degisken olan zirve oksijen tiiketimi (ml/kg/dk) ve iligkili olabilecegi

degiskenler i¢in regresyon analizi yapildi. Regresyon analizine aday degiskenler i¢in

On analizler yapildi ve aday degiskenler belirlendi (Tablo 4.44).

Tablo 4.44. Fontanli hastalarda zirve oksijen tiiketimi i¢in aday degiskenler

. Standartize % 95 Giiven

Zirve VOo/kg (ml/dk/kg) olmayan katsayilar arahg
y . Standart Alt Ust

Bagimsiz Degiskenler B hata t p limit limit
Yas (yil) -0,171 0,110 -1,544 | 0,133 | -0,397 | 0,055
BNP (pg/mL) -0,018 0,011 -1,593 | 0,122 | -,041 | 0,005
Dominant diz ekstansor 0165 | 0090 | 1,842 | 0076 | -0018 | 0,348
kuvveti (kg)
Aortik NDH (m/sn) -0,915 0,428 -2,140 | 0,041 | -1,789 | -0,040
Atrial strain rezervuar faz (%) | 0,208 0,075 2,771 | 0,010 | 0,054 | 0,361
Atrial strain konduit faz (%) 0,202 0,125 1,608 | 0,119 | -0,055 | 0,458
Atrial strain kontraktil faz (%) | 0,443 0,159 -2,784 | 0,009 | -0,768 | -0,117

VOy/kg: zirve oksijen tiiketimi; BNP: beyin-natriiiretik peptid; NDH: nabiz dalga hiz1
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Yapilan backward, forward ve stepwise eleme yontemleri sonucunda yas,
dominant diz ekstansor kuvveti, aortik nabiz dalga hiz1 ve atrial strain kontrakil faz
degiskenleri ¢oklu regresyon modeli i¢in kullanilacak bagimsiz degiskenler olarak

belirlendi.
4.10.4. Regresyon Modeli

ZirveVO2 (ml/dk/kg) i¢in regresyon analizi sonuglari Tablo 4.45’de verildi.
Modifiye Breusch-Pagan testinin sonucuna gore (Breusch-Pagan test istatistigi=3,381,
p=0,496), homoskedastisite (es varyanslilik) varsayimi saglandi. Bagimli degisken
tizerinde otokorelasyon olup olmadigini gostermek i¢in Durbin-Watson testi yapildi.
Durbin-Watson test istatistigine gore (Durbin-Watson test istatistigi=2,043, p=0,498),
varsayim karsilandi yani otokorelasyon yok idi. Model i¢in dogrusallik varsayimi da
sagland1 (F=8,935, p<0,001) ve ¢oklu dogrusallik sorunu da yok idi (Tolerans>0,2 ve
VIF<5). Ayrica modeldeki artik degerler normal dagilim gostermekte idi (Shapiro-
Wilk testi, 6grenci tipi arttk p degeri=0,658). Nihai model ileriye dogru eleme
(forward) yoluyla segildi. Dominant diz ekstansor kuvveti, yas, atrial strain kontraktil
faz ve aortik nabiz dalga hizi bagimsiz degiskenleri, bagimli degisken olan
zirveVO-deki varyansin % 51’ini agiklamaktadir (Tablo 4.45). ZirveVO2 (ml/dk/kg)
etkileyen bagimsiz degiskenlerin modeldeki anlamlilik diizeyleri sirastyla dominant
diz ekstansor kuvveti, yas, kontraktil faz atrial strain degeri ve aortik NDH seklinde
idi.
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4.11. Submaksimal Egzersiz Kapasitesinin Atrial Strain, Arteryel Sertlik,

Kas Kuvveti ve Kas Oksijenizasyonu ile Tliskisi

4.11.1. Hastalarda Submaksimal Egzersiz Kapasitesinin Atrial Strain,

Arteryel Sertlik, Kas Kuvveti ve Kas Oksijenizasyonu ile Tliskisi

Fontanli hastalarda 6DYT mesafesi (m) ile aortik nabiz dalga hiz1 (r=-0,408;

p=0,023) ve dominant el kavrama kuvveti (r=0,642; p=<0,001) arasinda orta diizeyde;
diz ekstansor kuvveti ile gii¢lii diizeyde iliski var idi (r=0,710; p=<0,001) (Tablo 4.46).

Referans esitliklere gore belirlenen beklenen 6DYT mesafesi (%) ile dominant el

kavrama kuvveti arasinda orta (r=0,674; p<0,001); dominant diz ekstansor kuvveti
arasinda gii¢lii bir iligki var idi (r=0,702; p<0,001) (Tablo 4.46). 6DYT mesafesi (m

ve %) atrial strain parametrleri kondiiit faz (%), kontraktil/rezervuar, dominant el

kavrama kuvveti (%), dominant diz ekstansor kuvveti (%) ve kas oksijenizasyonu

parametreleri ile iliskili degildi.

Tablo 4.46. Fontanli hastalarda 6DYT mesafesi ile atrial strain, arteryel sertlik, kas
kuvveti ve oksijenizasyonu arasindaki iligki (n=31)

6DYT mesafesi

6DYT mesafesi

Degiskenler (m) (%)
Arteryel Sertlik

) r -0,408" -0,328
Aortik NDH D 0,023 0,071
Kas Kuvveti

_ _ r 0,642° 0,674
Dominant el kavrama kuvveti (kg) 0 <0,001 <0,001

. . - , r 0,710 0,702"
Dominant diz ekstansor kuvveti (kg) 0 <0,001 <0,001

*: p<0,05

6DYT: 6 dakika yiiriime testi; NDH: nabiz dalga hiz1.

4.11.2. Cocuk/Addlesan ve Eriskin Hastalarda Submaksimal Egzersiz

Kapasitesinin Atrial Strain, Arteryel Sertlik, Kas Kuvveti ve Kas

Oksijenizasyonu ile Tliskisi

Cocuk/addlesan Fontanli hastalarda 6DYT mesafesi (m) ile diz ekstansor
kuvveti arasinda giiglii diizeyde iligki var idi (r=0,584; p=0,022) (Tablo 4.47). 6DYT

mesafesi (m ve %) atrial strain, aortik NDH parametreleri kondiiit faz (%),
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kontraktil/rezervuar, dominant el kavrama kuvveti (%), dominant diz ekstansor

kuvveti (%) ve kas oksijenizasyonu parametreleri ile iligkili degildi.

Tablo 4.47. Cocuk/addlesan Fontanli hastalarda 6DYT mesafesi ile atrial strain,
arteryel sertlik, kas kuvveti ve oksijenizasyonu arasindaki iliski (n=15)

" 6DYT mesafesi | 6DYT mesafesi
Degiskenler (m) (%)
Kas Kuvveti
. . . . r 0,584" 0,502
Dominant diz ekstansor kuvveti (kg) 0 0,022 0,056

6DYT: 6 dakika yiiriime testi.
*: p<0,05

Eriskin Fontanl hastalarda 6DYT mesafesi (m) ile aortik nabiz dalga hiz1 (r=-
0,493; p=0,047) arasinda orta; dominant el kavrama kuvveti (r=0,799; p<0,001) ve diz
ekstansor kuvveti arasinda gii¢lii diizeyde iliski var idi (r=0,728; p=0,001) (Tablo
4.48). Referans esitliklere gore belirlenen beklenen 6DYT mesafesi (%) ile de aortik
nabiz dalga hiz1 (r=-0,544; p=0,029); dominant el kavrama kuvveti (r=0,617; p=0,011)
ve diz ekstansor kuvveti arasinda orta diizeyde iliski var idi (r=0,524; p=0,037) (Tablo
4.48). 6DYT mesafesi (m ve %) atrial strain parametreleri kondiiit faz (%),
kontraktil/rezervuar, dominant el kavrama kuvveti (%), dominant diz ekstansor

kuvveti (%) ve kas oksijenizasyonu parametreleri ile iligkili degildi.

Tablo 4.48. Eriskin Fontanli hastalarda 6DY T mesafesi ile atrial strain, arteryel
sertlik, kas kuvveti ve oksijenizasyonu arasindaki iliski (n=16)

Desiskenler 6DYT mesafesi 6DYT mesafesi
ceRrere (m) (%)

Arteryel Sertlik

. r -0,493" -0,544"
Aortik NDH D 0047 0,029
Kas Kuvveti

. . r 0,799" 0,617"
Dominant el kavrama kuvveti (kg) 0 <0,001 0,011

. . N . r 0,728" 0,524"
Dominant diz ekstansor kuvveti (kg) 0 0,001 0.037
6DYT: 6 dakika ytiriime testi; NDH: nabiz dalga hiz1.
*: p<0,05
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Bagimli degisken olan 6DYT mesafesi (m) ve iliskili olabilecegi degiskenler

i¢cin regresyon analizi yapildi. Regresyon analizine aday degiskenler i¢in 6n analizler

yapild1 ve aday degiskenler belirlendi (Tablo 4.49).

Tablo 4.49. Fontanli hastalarda 6DYT mesafesi i¢in aday degiskenler

6DYT mesafesi (m)

Standartize
olmayan katsayilar

% 95 Giiven arahig

Bagimsiz Degiskenler B St?]:‘?:rt t p Alt limit | Ust limit
Yas (y1l) 2,440 0,241 1,340 | 0,191 -1,285 6,165
Dominant el kavrama kuvveti (kg) 3,341 0,898 3,722 | 0,001 1,505 5,176
Dominant diz ekstansor kuvveti (kg) 5,666 1,133 5,002 | <0,001 3,350 7,983
Aortik NDH (m/sn) -14,996 6,977 -2,149 | 0,040 -29,265 -0,726
Atrial strain rezervuar faz (%) 0,230 1,377 0,167 | 0,868 -2,586 3,047
Viicut kiitle indeksi (kg/m?) 7 2,888 2,423 0,022 1,092 12,907

6DYT: 6 dakika yiiriime testi; BNP: beyin-natriiiretik peptid; NDH: nabiz dalga hiz1

Yapilan backward, forward ve stepwise eleme yontemleri sonucunda dominant

diz ekstansor kuvveti ve aortik nabiz dalga hiz1 degiskenleri ¢oklu regresyon modeli

icin kullanilacak bagimsiz degiskenler olarak belirlendi.

4.11.4. Regresyon Modeli

6DYT mesafesi (m) i¢in regresyon analizi sonuglari Tablo 4.50°de verildi.

Modifiye Breusch-Pagan testinin sonucuna gore (Breusch-Pagan test istatistigi=4,716,

p=0,095), homoskedastisite (es varyanslilik) varsayimi saglandi. Bagimli degisken

tizerinde otokorelasyon olup olmadigini gostermek i¢in Durbin-Watson testi yapildi.

Durbin-Watson test istatistigine goére (Durbin-Watson test istatistigi=2,109, p=0,615),

varsayim karsilandi yani otokorelasyon yok idi. Model i¢in dogrusallik varsayimi da

sagland1 (F=15,169, p<0,001) ve ¢oklu dogrusallik sorunu da yok idi (Tolerans>0,2 ve

VIF<5). Ayrica modeldeki artik degerler normal dagilim gostermekte idi (Shapiro-

Wilk testi, 6grenci tipi artik p degeri=0,280). Nihai model geriye dogru eleme

(backward) yoluyla se¢ildi. Dominant diz ekstansor kuvveti ve aortik nabiz dalga hizi

bagimsiz degiskenleri, bagimli degisken olan 6DYT mesafesindeki varyansin %

49’unu agiklamaktadir (Tablo 4.50). 6DYT mesafesini (m) etkileyen bagimsiz
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degiskenlerin modeldeki anlamlilik diizeyleri sirasiyla dominant diz ekstansor kuvveti

ve aortik NDH seklinde idi (Tablo 4.50).
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5. TARTISMA

Calismamizin sonuglarina gére Fontanli hastalar kontrol bireylere gore azalmis
rezervuar, kondiiit ve kontraktil faz atrial strain degerleri ve artmis aortik sertlige
sahiptir. Azalmis submaksimal ve maksimal egzersiz kapasitesinin goriildiigli Fontanh
hastalarda kas kuvveti ve kas oksijenizasyonu da olumsuz etkilenebilmektedir. Ayrica
Fontanli hastalarda maksimal egzersiz kapasitesi rezervuar ve kontraktil faz atrial
strain, aortik sertlik ve diz ekstansor kuvveti ile iliskili iken; submaksimal egzersiz
kapasitesi el kavrama ve diz ekstansor kuvveti ve aortik sertlik ile iliskilidir. Fontanl
hastalarda diz ekstansor kas kuvveti, yas, atrial kontraktil strain ve aortik sertlik
maksimal egzersiz kapasitesinin bagimsiz belirleyicileri iken; diz ekstansor kuvveti ve
aortik sertlik ise submaksimal egzersiz kapasitesinin bagimsiz belirleyiciledir.

TCPC teknik olarak tek bir prosediir olarak gerceklestirilebilse de, asamal1 bir
yaklasim standart uygulama haline gelmistir (39). Bu, yaklasik 3 ila 6 aylikken
superior vena cavadan pulmoner artere anastomoz (Glenn prosediirii) ile baslar ve
ardindan hasta yaklasik 15 kg'a ulagtiginda inferior vena cavayr pulmoner dolasima
baglamak icin ayr1 bir ameliyat yapilir. Bu asamali palyasyona duyulan ihtiyac,
oncelikle yenidogan/erken bebeklik doneminde mevcut olan ve o donemde Fontan'in
tamamlanmasint engelleyen dogal olarak yiiksek pulmoner vaskiiler resistanstan
kaynaklanmaktadir. Fontan tamamlanmasi tipik olarak hasta 18 ay-4 yas arasinda
gerceklestirilir; ancak prosediiriin ideal zamanlamasi konusunda bir fikir birligi
olmadigin1 belirtmek 6nemlidir (39). Bizim ¢alismamiza dahil ettigimiz Fontanli
hastalarin da Fontan ameliyat yas1 ortanca 7 yil iken yas araligi 2 ila 22 yil arasinda
degismekte idi.

Fontan prosediirii yillar icerisinde bir takim 6nemli modifikasyonlar ile
gliniimiizdeki halini almistir. Teknigin en son modifikasyonunda I\VVC ve sag pulmoner
arter arasma bir eksternal kondiiit yerlestirilmesini igermektedir. Ayrica bu 6zel
dolagimda ventrikiiler 6n yiikii arttirmak ve sistemik vendz hipertansiyonu kismen
azaltmak amaciyla fenestrasyon uygulamasi da kullanmaktadir. (38, 40). Bizim
calismamizdaki Fontanli hastalarda da bu bilgiler ile paralel bir sekilde hastalarin %
67,74’ iinde cerrahi tipi intrakardiyak ekstrakardiyak kondiiit iceren Fontan prosediirii

idi ve % 64,51’inde fenestrasyon bulunmakta idi.
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Trikiispit atrezisi, fonksiyonel tek ventikiillii hastalarda en sik karsilasilan
konjenital kalp anomalisidir. Ayrica bu hastalarda anatomi ve fonksiyona bagli olarak
sol ventrikiil veya sag ventrikiil dominant sistemik ventrikiil olabilir. Ancak dominant
ventrikiiliin sag ventrikiil oldugu anomaliler sol ventrikiile gore daha az sikliktadir (12,
13). Bizim calismamizda da benzer sekilde hastalarin ana tanisi % 48,39 oraninda
trikiispit atrezisi ve dominant ventrikiilii de % 74,19 oraninda sol ventrikiil idi.

Sonug olarak ¢calismamizda dahil ettigimiz Fontanli hastalarin klinik 6zellikleri
benzer hipotezler ile literatiirde yer alan ¢alismalar ile benzerlik gostermekte idi. Bu
durum elde ettigimiz sonuglarin literatiirde yer alan g¢alismalarin sonuglart ile
karsilagtirilabilmesi ve klinik anlamda genellenebilir sonuglara varilabilmesi igin
onemli idi.

Calismamizdaki tiim Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin; ayr1 ayri
cocuk/addlesan ve eriskin Fontanli hastalar ve kendi yas gruplarindaki kontrol
bireylerin viicut kompozisyonu parametreleri benzer idi. Yapilan ¢alismalar Fontanl
hastalarda viicut kompozisyonun olumsuz yonde etkilendigi, adipozite artarken,
yagsiz viicut kiitlesinin kontrollere gore diisiik oldugunu gostermektedir. Powell ve
arkadaslari tarafindan yapilan bir ¢calismada Fontanli geng hastalarda (<22 yil) yas ve
cinsiyete gore belirlenen kontrol grubuna gore viicut kiitle indeksinin benzer oldugu
bildirilmistir. Ancak yagsiz viicut kiitlesinin kontrol bireylere gore daha diisiik, yag
oraninin ise daha ytliksek oldugu ve kas kiitlesinin zirve oksijen tliketimi ile pozitif
yonde iligkili oldugu da bildirilmistir (64). Benzer olarak Fontanli hastalarda normal
bir viicut kitle indeksine ragmen artmig adipozitenin yaygin oldugu ve disiik iskelet
kas kiitlesinin sistolik islev bozuklugu ile iliskili oldugu da bildirilmistir (51). Yaslar
6-12 y1l arasinda degisen 89 Fontanli cocuk katilimci ile yapilan bir ¢alismada Fontanlt
cocuklarmn viicut kompozisyonu ve kas kuvveti agisindan saglikli kontrolleri benzer
olduklar1 belirtilmistir (53). Bizim ¢alismamizda da Fontanli hastalarin yagsiz viicut
kiitlesi ve yagsiz viicut kiitle indeksi kontrol bireylere gore daha diisiik olmasina
ragmen istatistiksel anlamda fark yoktu. Bu durum caligma &rneklemimizin hem
cocuk/addlesan hem de erigkin bireylerden olugsmasindan veya sayisindan
kaynaklanmis olabilir. Calismamizda Fontanli hastalar ve kontrol bireylerin benzer

viicut kompozisyonuna sahip olmalart maksimal ve submaksimal egzersiz
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kapasitesinin belirteglerini ortaya koyma ag¢isindan viicut kompozisyonun potansiyel
karistirict faktdr olma niteligini ve yanliligi da ortadan kaldirmis olabilir.

Fontanli hastalarda kas kuvveti hakkinda bir¢ok calisma bulunmaktadir. Bu
calismalarin ¢ogu Fontanli hastalarda periferik kas kuvvetinin olumsuz olarak
etkilendigini ve mortalite-morbiditide ile iliskili oldugunu vurgulamaktadir (6, 63,
116, 117). Yapilan bir ¢alismada Fontanli hastalarda psoas major kas hacminin kontrol
bireylere gore daha diisiik oldugu ve diisiik psoas major kas hacminin daha kotii kalp
yetersizligi prognozu ile iliskili oldugu bildirilmistir (63). Cordina ve arkadaslari
tarafindan yapilan bir ¢alismada geng eriskin Fontan hastalarmin kasin aerobik
kapasitelerinin ve kas kiitlelerinin azaldigi bildirilmistir (6). Bu c¢alismada
atriopulmoner baglanti ve TCPC olarak hastalar gruplara ayrilmis ve cerrahi tipine
bakilmaksizin hastalarda kas kiitlesinde azalma oldugu da bildirilmistir (6). Bizim
calismamizda cerrahi tiplerine gore hastalarin dagilimi 7 ekstrakardiyak, 3 lateral tiinel
ve 21 intrakardiyak ekstrakardiyak seklinde idi. Sayilar oldukca heterojen dagildig:
icin cerrahi tiplerine gore analiz yapilmadi. Cordina ve arkadaglarinin ¢alismasinin bir
diger onemli sonucu ise manyetik rezonans spektroskopi testi ile kas aerobik
kapasitesinin degerlendirilmesi idi. Fontanli hastalarda kas aerobik kapasitesinin de
kontrol bireylere gore olumsuz yonde etkilendigi; bu durumun kas zayifliginin altinda
yatan potansiyel mekanizmalardan biri olabilecegi soylenmistir (6).

KKH olan bireyler el kavrama kuvvetinin de azaldigi; el kavrama kuvvetinin
saglikla iliskili fiziksel uygunlukla iliskili oldugu ve kardiyovaskiiler risk siniflamasi
acisindan bir belirteg olabilecegi de bildirilmektedir (116, 117). Bizim ¢alismamizda
Fontanli hastalarin dominant el kavrama ve diz ekstansor kas kuvveti kontrol bireylere
gore daha diisiiktii ancak bu fark istatistiksel agidan anlamli degildi. El kavrama ve diz
ekstansor kas kuvvetini literatiirde yer alan referans esitliklere gore de hesapladik. El
kavrama kuvvetinin referans esitliklere gore belirlenen ylizde degerleri Fontanh
hastalarda kontrol bireylere gore anlamli olarak daha diisiik iken; diz ekstansor kas
kuvveti i¢in belirlenen degerler kontrol bireyler ile benzerdi. Ancak referans degerler
icin literatiirde genel-gecer esitliklerin olmamasi; 1rk, yas, cinsiyete gore standart
verilerin saglanamamasi nedeniyle esitliklere gore belirlenen bu degerlerin kanit

diizeyinin tartigilabilir oldugunu belirtmek istedik.
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Ayrica kas kuvvetinin tiim hastalarda degerlendirilmesinin yerine yas
gruplarina gore ayrilarak degerlendirilmesinin daha gecerli bilgiler saglayacagini
diistindiik. Ciinkii literatiirde kas kuvvetinin yas ilerledik¢e daha ¢ok olumsuz olarak
etkilenebilecegini bildiren caligmalar vardi. Bu c¢alismalardan birinde Fontanh
adolesan hastalarda (6-18 yas) izometrik diz ekstansiyon kas kuvvetinin kendi yas
grubundaki kontrol bireyler ile karsilastirildiginda daha diisiik oldugu; Fontanh
cocuklarda (6-12 yas) ise benzer oldugu bildirilmistir (118).

Bizim ¢alismamizda tiim Fontanli hastalar1 ¢cocuk/addlesan ve eriskin olarak 2
gruba ayirip kendi yas gruplarindaki kontrol bireyler ile karsilastirdigimizda;
cocuk/adodlesan Fontanli hastalar kontrol bireylerle oldukca benzer kas kuvvetine sahip
iken, eriskin hastalarda el kavrama kuvvetinin referans esitliklere gore belirlenen
yiizde degerleri kontrol bireylere gére anlamli olarak daha diisiiktii. Tiim bu sonuglar
Fontanli hastalarda kas kuvvetindeki azalmanin ¢ocuk/addlesan donemde daha yavas;
eriskinlige dogru daha belirgin olabilecegi sonucunu pekistirmektedir. Bu konuda
farkli yas gruplarinda yapilacak kas kuvveti takip ¢aligmalar1 daha faydali ve agik
sonuclar saglayabilir.

Son ¢aligmalar, Fontanl hastalarda ekokardiyografik olarak elde edilen
miyokardiyal deformasyon goriintiilemesinin, miyokardiyal fonksiyonun daha hassas
ve nicel bir 6l¢iisii oldugunu vurgulamaktadir (119). Diyastolik strain ve strain hizi,
yapisal olarak normal kalbe sahip hastalarda ventrikiiler dolum basinglart ve klinik
sonuglarla iligkili oldugu ve Fontanli hastalarda ameliyat sonrasi sonuglar1 daha iyi
tahmin edebilecegi bildirilmektedir (120, 121). Fontan ameliyatindan 6nce ve sonra
hem sistemik sag ventrikiiler hem de sistemik sol ventrikiiler morfolojiye sahip
hastalarda strain degerlerinin kotiilestigi; hatta sistemik sag ventrikiil morfolojisine
sahip olan hastalarin strain degerlerinin sistemik sol ventrikiil morfolojisine sahip
hastalara gore daha diisiik oldugu bildirilmistir (122). Ayrica bu g¢alismada strain
Olgtimlerinin ventrikiiler disfonksiyonu ejeksiyon fraksiyonundan daha erken tespit
edebilecegini vurgulanmistir (122).

Bizim ¢alismamizda da Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin ventrikiiler ve
atrial strain Olgtimleri STE yontemi ile analiz edildi. Ancak Fontanli hastalarin
ventrikiiler morfoloji standartizasyonun saglanamamasi, morfolojilerinin oldukca

heterojen olmast ve saglikli bireylerin ventrikiiler morfolojileri ile karsilagtirmak
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acisindan verimli olmayacagini diisiindiigimiiz i¢in ventrikiiler strain parametrelerini
analiz etmedik ve burada sunmadik. Bu nedenle sadece atrial strain rezervuar, kondiiit
ve kontraktil strain degerlerini ve kontraktil strainin tiim rezervuar straindeki payimni
belirleyen kontraktil/rezervuar strain degerlerini analiz ettik ve sunduk. Calismamizin
sonuglarina gore Fontanli hastalarin rezervuar, kondiiit, kontraktil atrial strain
degerleri ve kontraktil/reservuar strain orani kontrol bireylere gore daha diisiiktii.

Tek ventrikiillii hastalarda atriyumlarin genislemis, kompliyansinin azalmais,
erken diyastolik bosalmasinin azalmis oldugu ve ventrikiil dolumu icin aktif atrial
kontraksiyona bagimliliginin artmis oldugu bildirilmistir (76). Bu caligmada da erken
cocukluk doneminde tek ventikiil {iizerinde atrial mekaniklerin bozuldugu
vurgulanmistir. Bizim c¢alismamizda hastalar1 ¢ocuk/addlesan ve erigkin gruplara
ayirp, kontrolleri ile karsilastirdigimizda ise ¢ocuk/addlesan Fontanli hastalarda
rezervuar ve kondiiit faz atrial strain degerlerinin kontrol bireylere gore daha diisiik
oldugu; buna ragmen kontraktil faz atrail strain degerinin saglikli bireylerle benzer
oldugunu kaydettik. =~ Ayrica rezervuar fazda kontraktil fazin oranim
karsilastirdigimizda da Fontanli ¢ocuk/addlesan hastalarda bu degerin kontrol
bireylere gore daha fazla oldugunu kaydettik. Bu sonuglar yukarida verilen ¢alismada
belirtildigi gibi ventrikiil dolumunun kontraktil faz atrial strain degerine gorece bagl
oldugunu destekler nitelikte idi.

Eriskin Fontanli hastalar ve kontrolleri karsilastiridigimizda ise ¢alismaya
dahil edilen tiim hastalarin sonuglarina benzer sekilde rezervuar, kondiiit ve kontraktil
faz atrial strain degerlerinin ve kontraktil/reservuar oraninin kontrol bireylere gore
daha diisiik oldugunu kaydettik. Ayrica 6zellikle rezervuar ve kondiiit faz atrial strain
degerleri ¢ocuk/addlesan hastalarinkine gore daha diistiktii. Stefani ve arkadaslar
tarafindan yapilan bir calismada yas ile birlikte rezidiiel ve kondiiit faz atrial strain
degerleinin azaldig1 bildirilmistir (123). Bizim g¢alismamizda ayni hasta grubunun
farkli yas donemlerindeki atrail strain degerleri takip edilmedi ancak farkli hastalardan
olusan farkli yas gruplarindan eriskin hastalarin atrial strain degerlerinin
cocuk/adodlesan hastalarin degerlerinden daha diisilk olmasinin yas ile beraber atrail
strain degerlerinin kotiilesebilecegi fikrini destekler nitelik idi.

Sonu¢ olarak Fontanli hastalarda diger atrial strain parametreleri olumsuz

olarak etkilense de kontraktil atrial strainin ¢ocuk/adolesan donemde daha korunmus
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kalabilecegi ve boylece kardiyak fonksiyonunun korunmasinda gorece daha etkili
olabilecegini diisiinmekteyiz.

Vaskiiler parametrelerin non-invaziv 6l¢timii, kardiyovaskiiler hastalik riskini
degerlendirmek ve iligkili komplikasyonlara (6rnegin hipertansiyon, inme, miyokard
enfarktiisii) yol agabilecek erken degisiklikleri belirlemek igin bir belirteci saglamasi
acisindan giderek daha fazla kullanilmaktadir. Fontanli hastalarda multisistem organ
disfonksiyonu veya basarisiz Fontan fizyolojisi, diislik kalp debisi ve yiiksek merkezi
venoz basinca kronik maruziyetten kaynaklanir ve kritik fonksiyonel sonuglarin
bozulmasina neden olabilir (124). Bu nedenle morbiditeleri azaltmak ve Fontan
sonugclarini iyilestirmek icin gerekli olan, Fontan operasyonu sonrasi basarisiz Fontan
fizyolojisi gelisimini 6ngdren yeni biyobelirteglerin tanimlanmast da Onem
kazanmigtir. Basarisiz Fontan fizyolojisi riski tasiyan Fontan hastalarinin erken
belirlenmesi, semptomatik miidahaleler agisindan avantaj saglayabilir (125).

Fontan palyasyonu uygulanan HLHS olan hastalarda yapilan bir ¢aligmada
arteryel sertligin normalden yiiksek oldugu ve ventikiiler art yiikiin ana belirleyici
oldugu bildirilmistir (126). Bizim ¢alismamizda da Fontanli hastalarin aortik sertlikleri
kontrol bireylere gore daha yiiksekti. Daha sonrasinda hastalar1 yas gruplarina gore
ayirip kendi yas gruplarindaki kontrol bireyler ile karsilagtirdik. Bunun sonucunda
adolesan/¢ocuk Fontanli hastalarda aortik sertligin kontrol bireylere gore anlamli
olarak daha yliksek oldugunu; erigkin hastalarda da kontrol bireylere gore daha yiiksek
olmasma ragmen fark anlamli olmadig: kaydettik. Myers ve arkadaslar1 tarafindan
yaglar1 7-18 arasinda degisen 22 ¢ocuk/addlesan Fontanli hasta da yapilan ¢alismada
da noninvaziv olarak degerlendirilen arteryel sertligin saglikli kontrollere gore daha
yiiksek oldugu bildirilmistir (127). Erigkin Fontan hastalarinda yapilan baska bir
calismada ise yine noninvaziv bir teknikle degerlendirilen arteryel sertligin ytliksek
oldugu ve postoperatif diisiik arteryel oksijen satiirasyonu, ameliyat yasi, beyaz kan
hiicreleri, TNFa ve bilirubin seviyesinin bu hastalarda arteryel sertlik ile iliskili oldugu
bildirilmistir (128). Bizim ¢alismamizda istatistiksel agidan anlamli bir fark olmasa da
eriskin Fontanli hastalarin aortik sertlikleri kontrol bireylere gore daha yiiksek idi. Bu
noktada p degerini ve etki biliylikliiglinii de goz Oniine alarak istatistiksel agidan
anlamli farkin olmamasinin orneklem sayisindan kaynaklanmis olabilecegini

diistindiik.
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Sonug olarak Fontanli hastalarda arteryel sertligin artmig oldugu, artan arteryel
sertligin klinik progresyon ve fonksiyonel sonuglar agisindan bir belirteg olabilecegini
disiinmekteyiz. Klinikte pratik noninvaziv yontemler ile arteryel sertligin
degerlendirilmesinin  yayginlasmasi  hastalarin  takibi ve daha kapsaml
degerlendirilmesi acisindan da faydali olabilir. Boylece, Fontanli hastalarda
semptomatik terapotik miidahaleler igin degerlendirme ve uygulama agisindan NDH
azaltmayr ve arteryel sertligi iyilestirmeyi amaglayan stratejilerin gelistirilmesi
saglanabilir. Ancak konvansiyonel ekokardiyografi ile dlgiilen aortik NBH, bdlgesel
aortik distensibilitenin giivenilir, basit ve noninvaziv bir 6l¢iimii olmasina ragmen
yontemin viicut ylizeyi lizerindeki vaskiiler segment uzunlugunun kesin 6l¢iimleri
acisindan sinirlamalar1 da mevcuttur. Yine de bu sinirlamanin arteriyel sertligi 6lgmek
icin yaygin olarak kullanilan bir diger yontem olan karotis-femoral NBH igin de
gecerli oldugu unutulmamalidir.

KKH olan hastalarda aerobik egzersiz kapasitesinde azalma, periferik kas
kuvvetinde ve enduransi da azalma oldugu bilinmektedir (129). Periferik kas
kuvvetindeki, kiitlesindeki ve endurasindaki azalmanin bu hastalarda egzersiz
kapasitesinin azalmasinda onemli rol oynadigi da disiinilmektedir (129). Kas
enduransinin korunmasi ve siiriidiiriilmesi i¢in kas tarafindan talep edilen oksijen
miktar1 ve kalp tarafindan gonderilen oksijen miktar1 arasindaki dengenin optimal
diizeyde devam etmesi gerekmektedir. Ancak KKH olan bireylerde azalan kalp debisi,
sant, Kollateraller vb. faktorler iskelet kaslarina kan akimmin ve iletilen oksijen
miktarinin azalmasina yol agmaktadir (130).

Icerisinde 22 Fontanli hastanin da bulundugu cesitli KKH olan 74 hastanin
degerlendirildigi bir calismada; hastalarin kas oksijenizasyonunun istirahat sirasinda
kontrol bireylere gore daha diisik oldugu; alt grup analizinde ise, Fallot
tetratolojisi/pulmoner atrezi ve sistemik sag ventrikiillii hastalarin kontrollerle
karsilagtirildiginda istirahatte kas oksijenizasyonunda fark bulunmadigi; buna karsilik,
Fontan/TCPC palyasyonu yapilan hastalarda kontrollere gore istirahatte daha diisiik
bir kas oksijenizasyonu diizeyi oldugu bildirilmistir (131). Ayrica egzersiz sirasinda
da hastalarin kontrollere gore desaturasyon hizinin olumsuz anlamda etkilendigi; alt
grup analizinde ise Fallot tetratolojisi/pulmoner atrezi, sistemik sag ventrikiilli ve

Fontan/TCPC’li hastalarin da kontrollere gore desaturasyon hizinin olumsuz
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etkilendigi bildirilmistir (131). Siyanotik ve asiyanotik KKH olan ¢ocuklarda yapilan
baska bir c¢alismada ise iskemik kompresyondan sonra desaturasyon egrisinin ve
toparlanma sirasinda resaturasyon egrisinin kontrol bireylere gore daha kotii oldugu
bildirilmistir (132). KKH olan bireylerde bozulmus kas oksijenizasyon kinetiginin
azalmis egzersiz kapasitesinin mekanizmalar1 hakkinda bilgi verebilecegi ve bu
hastalarda risk smiflamasi agisindan ve daha fazla bozulmayi tespit etmek ve
miimkiinse 6nlemek icin kas oksijenizasyonun diizenli olarak izlenmesi gerektigi
vurgulanmaktadir (133).

Fontanli hastalarda kas oksijenizasyonu ile ilgili yapilan galismalar oldukga
siirl sayidadir. Cordina ve arkadaslari yaptiklart bir ¢alismada Fontanli erigkin
hastalarda kas kiitlesinin ve kuvvetinin azalmasinin yani sira manyetik rezonans
spektroskopi yardimiyla postegzersiz fosfokreatinin resentezi hizinin azaldigini yani
kasin aerobik kapasitesinin azaldig bildirilmislerdir (6). TCPC’li hastalarda yapilan
bir ¢aligmada istirahat sirasinda doku oksijenizasyon indeksinin kontrollere gére daha
diisiik oldugu; ancak egzersiz ile kontroller ile benzer bir diisiis oldugu kaydedilmistir
(69). Egzersiz sirasinda oksijen ekstrasyonunun gostergesi olarak deoksihemoglobin
(HHDb) miktar1 kaydedilmis ve TCPC’li hastalarda HHb miktarindaki artigin ve total
Hb degisim egrisinin kontrol bireylere gore daha diisiik oldugu bildirilmistir (69). Bu
calismada ¢ocuk (6-12 yil) ve addlesan (13-18 yil) olarak alt grup analizi de yapilmis
ve kas oksijenizasyonundaki diislikliiglin 6zellikle de ad6lesan gruptan kaynakladigi;
kas oksijenizasyonun yas ile birlikte azalabilecegi de bildirilmistir (69). Yapilan baska
bir ¢alismada ise Fontanli hastalarda kas oksijenizasyonu ile serebral oksijenizasyon
da degerlendirilmis ve kontrol bireylerle karsilastirilmistir. Bu calismanin sonuglarina
gore kassal diizeyde Fontanl bireyler, isitrahatte ve egzersiz sirasinda HHb, O2HB ve
doku oksijenizasyon indeksi (TOI) agisindan kontrol bireylere benzer patern
sergilemelerine ragmen, TOI istirahette Fontanli hastalarda kontrollere gore daha
diisiik kaydedilmistir. Serebral oksijenizasyon agisindan ise istirahat ve egzersizin ilk
asamalarin TOI, HHb ve O2Hb ag¢isindan benzer olmalarina ragmen, zirve egzersizde
Fontanli hastalarin TOI ve O2HB’si daha diisiik iken; HHb’sinin daha yiiksek oldugu
kaydedilmistir (68).

Ancak bu caligmalarda kas oksijenizasyonunu degerlendirmek amaciyla

kullanilan cihazlar O2Hb, HHb, TOI gibi parametreleri saglamakta idi. Bizim
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calismamizda kullandigimiz cihaz bu bilgileri vermemekte olup; anlik TOI ve total Hb
miktarint saglamakta idi. Bu nedenle metodda belirtildigi lizere istirahatten zirve
egzersize kadar SmO; degisimini deoksijenizasyon miktari; zirve egzersizden
toparlanmaya kadar SmO; degisimini reoksijenizasyon miktar1 ve gergeklestigi siire
periyoduna bdliinmesi ile de deoksijenizasyon ve reoksijenizasyon hizi
parametrelerini elde ettik ve analiz i¢in kullandik. Bdylece calismamizda Fontanli
hastalarda kas oksijenizasyonunu KPET ve 6DYT sirasinda degerlendirdik. Her iki
testte de Fontanli hastalarda literatiirde belirtilen sonuglarla paralel sekilde istirahat,
efor ve toparlanma sirasindaki kas oksijenizasyonu kontrol bireylere gore daha diisiik
idi. Ayrica 6DYT sirasinda reoksijenizasyon miktart da kontrol bireylere gére anlamli
olarak daha diisiik idi. 6DYT sirasindaki deoksijenizasyon miktart ve KPET
sirasindaki deoksijenizasyon ve reoksijenizasyon miktari Fontanli hastalarda kontrol
bireylere gore daha diisiik olmasina ragmen bu fark anlamli degildi.

Ayrica tiim Fontanli hastalar1 yas gruplarina gore ayirarak kontrol bireyler ile
6DYT ve KPET sirasindaki kas oksijenizasyonu parametrelerini karsilastirdik. 6DYT
sirasinda c¢ocuk/addlesan ve erigkin Fontanli hastalarin ayr1 ayr1 kendi yas
gruplarindaki kontrol bireylere gore istirahat, efor ve toparlanma sirasindaki kas
oksijenizasyon diizeylerinin ve reoksijenizasyon miktarinin daha diisiik oldugunu
kaydettik. Yine her iki yas grubundaki Fontanli hastalarda 6DYT sirasindaki
deoksijenizasyon miktar1 kendi yas gruplarindaki kontrol bireylere gére daha diisiik
olmasi ragmen bu fark anlamli degildi. KPET sirasinda ise ¢cocuk/addlesan ve eriskin
Fontanli hastalarin ayr1 ayr1 kendi yas gruplarindaki kontrol bireylere gore istirahat,
efor ve toparlanma sirasindaki kas oksijenizasyon diizeylerinin daha diisiik oldugunu
kaydettik. Daha once de belirtigimiz tizere kalp hastaligi olan bireylerde kas
oksijenizasyonu {iizerine literatlirde yapilan ¢aligmalarda kullanilan cihaz ile bizim
calismamizda kullanilan cihazin farkli olmasi1 sonuglarin  yorumlanmasini
zorlastirmaktadir. Ancak literatiirdeki ¢aligsmalara benzer olarak egzersiz ile TOI’de
benzer diisiis trendleri kaydedildi. McManus ve arkadaslar1 yaptiklart bir ¢alismada
farkli kosullar altinda Portamon ve Moxy cihazlarin1 karsilagtirmiglardir (134). Bu
calismada Moxy’nin dinamik egzersiz sirasinda delta TOI’da daha fazla degisim
kaydettigi belirtilmistir. Bununla birlikte, fizyolojik bir kalibrasyon uygulandiginda,

Moxy ve PortaMon cihazlarinin egzersiz sirasinda baglangigtan itibaren benzer
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degisiklikler bildirdigi; NIRS kalibrasyonunun sinirlamalar1 nedeniyle, hangi cihazin
mutlak kas oksijen satiirasyonunun daha dogru bir 6l¢iisii oldugunu belirlememin de
zor oldugu bildirilmistir (134). Bu nedenle Fontanli hastalarda farkli cihazlar ile
yapilan calismalardan elde edilen verilerin karsilastirildigi, bu verilerin fizyolojik
kalibrasyonun yapildig1 ve yeterli standartizasyonun saglandigi caligmalara ihtiyag
oldugunu diisiinmekteyiz.

Fontan ameliyat1 tek ventrikiil dolasimi olan hastalar i¢in ideal bir palyasyonu
saglar. Viicuttan gelen vendz doniis, 6nce tek ventrikiile gegmeden ekstrakardiyak
kondiiit araciligiyla cerrahi olarak pulmoner arterlere yonlendirilir. Bu siiregte
sistemik siyanoz hafifletilir ve tek ventrikiiliin hacim yiikii azaltilir (45). Ancak Fontan
prosediiriiniin hemodinamik 6zelliklerinin dogasinda, ventrikiilden saglanan pulmoner
kan akiginin artirillamamasi nedeniyle 6zellikle egzersiz sirasinda ventrikiiler 6n yiikte
bir kisitlama vardir (135). Bu durum, maksimal aerobik kapasitede (zirveVO,)
neredeyse her zaman bir limitasyon ile sonuglanir ve hastalarin ¢ogunlugu <% 80
tahmini zirveVO; degerine sahiptir (136). Yapilan ¢alismalar Fontanli hastalarda
diisiik aerobik kapasitenin mortalite ve klinik morbiditenin 6nemli bir gostergesi
oldugunu vurgulamaktadir (88). Powell ve arkadaglari yaptiklart bir c¢alismada
zirveV0O2<% 80 olan hastalar1 olagan (usual) Fontan, zirveVO2>% 80 olan hastalari
ise yiiksek kapasiteli (high capacity) Fontan olarak gruplara ayirmislardir ve
fenotipleri incelemislerdir (85). Yiiksek kapasiteli Fontan hastalarinin yaklagik beste
birinin KPET'de normal aerobik kapasiteye ulasabildigi ve bu hastalarin daha kisa
stireli ve/veya daha az komplike bir klinik seyre sahip olma egiliminde oldugu
bildirilmistir (85). Bu hastalar ayn1 zamanda normal ventrikiiler sistolik fonksiyona
sahip olma egilimindedir ve bu da aerobik kapasitenin en iist diizeye ¢ikarilmasinda
miyokard sagligiin 6nemini vurgulamaktadir (85).

KPET, Fontan palyasyonunu takiben hastalarda giivenle uygulanabilmektedir
ve seri KPET ler ile saptanan zirveVO;'deki azalma kardiyovaskiiler olaylar agisindan
ongoricidiir. Fontanli hastalarda 5 yillik kardiyovaskiiler olay riskinin % 30 oldugu
ve Ongoriilen zirveVO: yilizdesinde yilda > % 3 diistisin bu riski arttirdigr da
bildirilmektedir (88). Egzersiz kapasitesindeki bu degisiklikler, klinik karar verme
siirecine yardimci olmak ve basarisizlik riski yiiksek olan hastalar1 belirlemek i¢in

yararli klinik bilgiler saglayabilir. Ayrica, egzersiz kapasitesindeki gidisati
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etkileyebilecek faktorlerin anlagilmasi, arastirmacilarin ve klinisyenlerin miidahale
edilebilir degiskenleri ayirt etmelerine ve sonugta Fontan dolagimi ile yasayan hastalar
icin klinik sonuclar1 optimize etmelerine yardimci olabilir. Bu baglamda Fontanh
hastalarda egzersiz kapasitenin mutlaka azalmasi da her zaman beklenen bir sonug
degildir. Nitekim egzersiz kapasitesindeki gidisati optimize etmek i¢in diizenli
egzersiz/fiziksel aktivite aligkanlig1 biiyiik 6nem arz etmektedir. Yapilan bir kohort
calismasinda yaklasik ortalama 5.5 yillik KPET verileri, Fontanli hastalarda egzersiz
kapasitesi gidisatinin olduk¢a degisken oldugunu, hastalarin ¢ogunda egzersiz
kapasitesinin stabil kaldig1 veya arttig1 bildirilmistir (91). Bu ¢alisgmanin sonucunda
olarak egzersiz kapasitesindeki diisiisiin kaginilmaz olmadigi ve diizenli fiziksel
aktivitenin olumlu bir egzersiz kapasitesi gidisatini tesvik edebilecegi veya diistisii
hafifletebilecegi diistiniilmiistiir (91).

Yapilan bagka bir ¢alismada da benzer olarak Fontan hastalarinda egzersiz
kapasitesinin on yillik bir siire boyunca stabil kaldig1 ve ¢oklu regresyon modelinde
tek anlamli 6ngoriicii olarak daha yiiksek diizeyde kendi bildirdikleri siddetli fiziksel
aktivite belirlenmistir (137). Ayrica atrial septal defekt, ventrikiiler septal defekt,
kapak anormallikleri, pulmoner stenoz, aort koarktasyonu, biiyiik arterlerin
transpozisyonu, fallot tetratolojisi ve univentrikiiler kalp (Fontan dolasimi) konjenital
kalp anormalileri iceren genis ¢apli bir kohort ¢alismasinda saglikli ¢ocuklara kiyasla
bu hastalarda egzersiz kapasitesinin azaldigini ve hastalik gruplari arasinda farkliliklar
gozlemlendigi ve tek ventrikiiler dolasimi (Fontan) olan hastalarin egzersiz
kapasitesinin tiim gruplar i¢inde en kotii oldugu da bildirilmistir. (138). Bizim
caligmamizda da Fontanli hastalarin KPET ile degerlendirilen zirveVO; degerlerinin
ve test i yiikiiniin saglikli bireylerden daha diisiikk oldugu kaydedildi. Daha sonra
hastalar1 ¢cocuk/addlesan ve erigkin olarak gruplara ayirip kendi yas gruplarindaki
saglikl1 kontrol bireyler ile karsilastirdigimizda da zirveVO2 degerlerinin daha diisitk
oldugu kaydettik. Sonug olarak cocukluk ya da geng eriskinlik farketmeksizin Fontanh
hastalarda maksimal egzersiz kapasitesinin saglikli bireylere gore daha diisiik
oldugunu ve altinda yatan mekanizmalarin detayli olarak arastirilmasi gerektigini
diistinmekteyiz.

Fontanli hastalarin ve saglikli bireylerin KPET sirasinda AT ye ulagma siireleri

benzer idi. Ayrica AT’deki oksijen tiiketimleri ve oksijen nabizlar1 da benzer idi.
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KPET sirasinda gozlenebilecek 2 tane esik noktast vardir. Bunlardan ilki AT veya
ventilatuar anerobik esik (VAT) olarak adlandirirken, digeri solunumsal
kompansasyon (RC) noktasi olarak adlandirilir. Eskiden AT olarak adlandirilan VAT,
egzersiz kapasitesini tahmin etmek i¢in kullanilan bir indekstir. KPET'in VO2maks'in
% 50-60'ma ulagilana kadar siiren baslangi¢ (aerobik) fazi sirasinda, ekspire edilen
ventilasyon (VE) VO ile dogrusal olarak artar ve kaslarda aerobik olarak iiretilen
COz'yi yansitir (139). Kas laktik asit tiretimi minimum diizeyde oldugundan, kan laktat
seviyeleri bu faz sirasinda onemli Olglide de§ismez. Egzersizin ikinci yarisinda,
oksijen kaynagi egzersiz yapan kaslarin artan metabolik gereksinimlerini
karsilayamadigi i¢in anaerobik metabolizma devreye girmektedir. Bu sirada kaslarda
laktik asit tiretiminde ve kan laktat konsantrasyonunda 6nemli bir artis olur. Kan laktat
birikiminin baglangicindaki VO, laktat esigi veya VAT olarak adlandirilir (139). VAT
ayni1 zamanda dakika ventilasyonunun VOa'ye gore orantisiz bir sekilde arttigi nokta
olarak da tanimlanir ve genellikle VO2maks'in % 60-70'inde goriilen bir yanittir (139).
Wassermann ve arkadaslar1 alveolar ventilasyonun akcigerlere CO2 akisina bagh
oldugunu ve bdylece orta dereceli egzersiz sirasinda arteryel izokapninin korunmasina
yol agtigini 6ne stirmiistiir (140). Ancak, egzersiz siddeti arttik¢a laktik asitten salinan
hidrojen iyonu artik kan bikarbonat depolar1 tarafindan tamponlanamaz ve bdylece
metabolik asidoz ortaya ¢ikar (140). Hidrojen iyonundaki bu artis, merkezi ve periferik
kemoreseptorleri uyararak ventilasyonu daha da uyarir ve ventilasyonda daha fazla
artisa neden olur. Boylece ventilasyonun is yilikii ve oksijen kullanimindaki
degisikliklerle dogrusalligi, VAT olarak adlandirilan belirli bir noktaya sapma
gosterir. Bagka bir deyisle, artan is yiikii ile egzersiz sirasinda, bireyin ventilasyonunun
dogrusal olmayan bir artig gosterdigi bir noktaya ulasilir ve bu nokta da ventilasyon
esigi olarak adlandirilir (140). Bahsedilen is yiikiinden daha diisiik seviyedeki is
yiikleri giinliikk yasam aktivitelerinin ¢ogunu kapsadigi i¢in aslinda VAT fonksiyonel
acidan  limitasyonun  belirlenebilmesi  igin  yararli  bir  olgim  olarak
nitelendirilebilmektedir. Bu nedenle VAT'a ulagsma yetenegi, egzersiz kisitlamasinin
kardiyak ve kardiyak olmayan (pulmoner veya kas-iskelet sistemi) nedenlerini ayirt
etmeye yardimer olabilir, ¢iinkii VAT'a ulasmadan 6nce yorulan hastalarin kardiyak
olmayan bir sorunu olmasi muhtemeldir. Ancak bu ¢ikarim evrensel olmamakla

beraber; klinik agidan bir Ongorii saglayabilir. Bizim calismamizdaki Fontan
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hastalarinin AT’te ulasma siirelerinin ve AT’deki oksijen tiiketimlerinin saglikli
kontroller ile benzer oldugunu gbéz Oniine alacak olursak; Fontanli hastalarin
submaksimal is yiiklerinde saglikli bireyler ile benzer metabolik cevabi ortaya
koyabildiklerini diistinmekteyiz. Ancak genel olarak Fontanli hastalarda submaksimal
egzersiz kapasitesinin korunmus olabilecegine dair ¢alismalar mevcuttur (2, 141, 142).
Calismamizda hastalarin AT’ye kadar maruz kaldiklar1 is yiikiinde de kardiyak, kassal
veya pulmoner faktorlerin kisitlayict olmadigini diisiinmekteyiz. Ciinkii bu faktorlerin
kisitlayici olabilecegini diislindiiren nefes darligi, senkop, sararma, biling bulanikligi
veya yorgunluk gibi semptomlar nedeni ile bu noktaya kadar hicbir test
sonlandirilmadi. Ayrica g¢ocuk/addlesan ve erigkin Fontanli hastalart kendi yas
gruplarindaki saglikli kontroller ile karsilastiridigimizda da benzer sonuglar1 kaydettik.

Sonu¢ olarak Fontanli hastalarin KPET sirasinda VAT’a ulasincaya kadar
egzersiz kapasitesinin kardiyak, pulmoner veya kassal kisitlayicilarinin olmadigini, bu
hastalarin VAT’ta saglikli kontroller ile benzer metabolik cevaplar agiga
¢ikarabildigini vurgulamaktay1z.

Zirve egzersiz verilerinin en iyl sekilde yorumlanmasi, hasta tarafindan
harcanan eforla ilgili bilgi gerektirir. Egzersiz sirasinda RER 6l¢iimleri genellikle bu
onemli bilgiyi saglamaya yardimci olur. RER, VCO2'nin VO,'ye oramidir. RER
yalnizca yakitlarin aerobik metabolizmasi tarafindan tretilen CO2'yi degil, aym
zamanda laktik asidin bikarbonat tarafindan tamponlanmasindan iiretilen CO.'yi ve
CO2 atilimindaki degisiklikleri yansitan bir parametredir (6rn, hiperventilasyon veya
hipoventilasyon). RER>1,09'un iyi bir eforla uyumlu oldugu veya daha spesifik
olarak, egzersizin sona ermesinin (en azindan kismen) egzersiz yapan kaslarin enerji
ithtiyaclarmi karsilamak icin anaerobik metabolizmaya asir1 bagimliliga bagl laktat
birikiminden kaynaklandig1 kabul edilir. Ancak test sirasinda her zaman bu RER
degerine ulasilamayabilir. Baz1 kaynaklara goére c¢ocuklarda ve addlesanlarda
anaerobik metabolik yolaklarin daha az gelismis oldugunun diisiintilmesinden dolay1
RER>1,05 de uygun bir esik olarak kabul edilmektedir.

Bizim ¢alismamizda hem c¢ocuk/adélesan hem de eriskin hastalar yer almakta
idi. Literatiirdeki caligmalara gore, biz calismamizda KPET sirasinda yetiskinlerde
RER>1,10 ve ¢ocuklarda RER>1,00 olmasi veya yetiskinlerde ve ¢ocuklarda tahmin

edilen maksimum kalp hizinin>% 85-90’mna ulagilmasin1 maksimal test kriterleri
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olarak kabul ederek testi sonlandirdik (106, 107). Bazi hastalarda bu kriterleri de
gozetemeden nefes darligi, bacak yorgunlugu veya yorgunluk gibi bazi nedenlerden
dolayi testi sonlandirmak durumunda kaldik. Betabloker kullanmayan hastalarda kalp
hiz1 ve/veya RER kriteri, kullanan hastalarda ise sadece RER kriteri gz oniinde
bulundurularak maksimal test sartinin saglandigi hasta sayisi 26, kontrol sayisi ise 28
idi. Bu sartlar1 saglayamadigimiz hastalarda da KPET’i semptomla limitli maksimal
test olarak kabul ettik ve analize dahil ettik. Fontanli hastalarin zirve egzersiz testi
sirasinda ulastiklart RER degeri (ortanca 1,03) saglikli kontrollere goére daha diisiiktii.
Fontanli hastalar1 ¢ocuk/addlesan ve eriskin olarak gruplara ayirip analiz ettigimizde
ise c¢ocuklardaki RER degerinin tiim hasta bireylerin RER degerini diislirdiiglinii
diistinmekteyiz. Clnkii eriskin Fontanlilarin RER degeri ortanca 1,10 iken,
cocuk/addlesan Fontanlilarin RER degeri 0,99 idi. RER degeri testin maksimal olup
olmadig1 hakkinda dnemli bir gosterge olsa da, hastanin klinik mevcut klinik durumu
Ol¢iistinde KPET sirasinda ulagilabilen en yiiksek RER degeri de test sonuglarinin
optimal diizeyde yorumlanabilmesine imkan saglayacaktir. Maksimale en yakin RER
degerine ulagilamayan hastalarda testi sonlandirma nedeni de egzersiz kapasitesi
limitasyonun altta yatan mekanizmalarini agiklamada 6nemli bilgiler saglayabilir.
KPET sirasinda ventilatuar etkililik agisindan VE/VCO: egimi ve AT’de
VE/VCO: degerlerinin de takip edilmesi gerekmektedir. Normal bireylerde egzersiz
sirasinda VE ile karbondioksit tliretimi VCO: arasinda dogrusal bir iliski vardir ve
ventilasyon yaniti, ikisi arasindaki iliskinin egimi ile karakterize edilebilir. Normalden
daha ytiksek bir VE/VCO2 egimi, belirsiz bir kaynaga (yani, birincil hiperventilasyon)
veya ventilasyonun perfiizyonla uyumsuzlugunu indiikleyen solunum veya kalp
hastaliklarina bagli olabilir. Artmis bir VE/VCO:2 egimi genel olarak kronik kalp
yetersizligi olan hastalarda ve farkli etiyolojilere sahip pulmoner hipertansiyonu
olanlarda gozlenir ve degerler artan hastalik siddetiyle birlikte giderek yiikselir.
Azalmis bir VE/VCO: ise genellikle alveoler hipoventilasyonla karakterize klinik
durumlarda ortaya cikabilir (105). Bu nedenle KKH olanlarda VE/VCO: egimi
degerinin de yliksek olmasi beklenmektedir. Yapilan en giincel ve genis kohort
calismasinda Fontan dolasimi olan g¢ocuklarda VE/VCO: egimi degerinin diger KKH
olan ¢ocuklara ve saglikli cocuklara gore da daha yiiksek oldugu bildirilmistir (138).

Bizim ¢alismamizda da Fontanli tiim hastalarin ve ¢ocuk/addlesan ve eriskin Fontanl
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alt gruplarin VE/VCO: slope degeri saglikli kontrollere gore yiiksek idi. Buna ek
olarak egzersiz kapasitesinin ventilatuar etkililik agisindan potansiyel limitleyici
faktorlerinden bir digeri de AT’ de VE/VCOz degeri olarak diisiiniilmektedir. AT de bu
VE/VCO; degerinin beklenenden yiiksek olmasi da KPET sirasinda yetersiz
ventilatuar etkililik oldugunu gosterir (105). Literatiirde bu degerin verildigi KPET
caligmalarinda da Fontanli hastalar da yiiksek oldugu bildirilmektedir (86). Bizim
calismamizda da bu sonuglarla paralel olarak AT’de VE/VCO: degeri hem Fontanli
hastalarin tiimiinde hem de yaslara gore ayrilmis alt gruplarda saglikli kontrollere gére
daha yiiksek idi. Bu sonuglar Fontanli hastalarda egzersiz sirasinda ventilatuar
etkililigin azaldigin1 gostermektedir.

KPET sirasinda ventilatuar etkililigin yani sira ventilatuar limitasyonun da
Fontanli hastalarda degerlendirilmesi gerekmektedir. KPET sirasinda kaydedilen VE,
SR, PetCO, ve SpO: gibi bazi parametreler egzersiz kapasitesinin ventilatuar
limitasyonu hakkinda fikir vermektedir. Bunun yaninda 1. saniyedeki zorlu
ekspiratuvar volim (FEV1) ve maksimum istemli ventilasyon (MVV) de ventilatuar
limitasyon i¢in 6nemli parametrelerdir (105). VE’nin artan ig yiikii ile birlikte artmasi
beklenen bir cevaptir. Ancak VE siklikla VCO2’ye oranla degerlendirilmekte olup,
hiperventilasyonun tanimlanmasinda 6nemlidir. Fontanli hastalarda VE’nin izole
olarak da saglikli bireylerden daha diisiik oldugunu diisiinmekteyiz. BR, maksimum
egzersiz sirasinda maksimum nefes alma kabiliyetine verilen ventilasyon tepkisi ile
ilgilidir. Normal, egitimsiz bireylerin (sporcu olmayan) is yapma kapasitesi agisindan
normalde ventilasyon kisitlamalar1 yoktur yani maksimum egzersiz sirasinda
ventilasyonu daha da artirma yetenegi genellikle mevcuttur (105). Ventilasyondaki bu
potansiyel artig, genellikle istirahatte gergeklestirilen bir test olan MVV ile tahmin
edilir. Egzersiz sirasinda 6lgiilen MVV ile zirve VE arasindaki fark, ventilasyon veya
solunum rezervinin bir 6l¢iisii olarak kullanilir. Diisiik bir SR, bir bireyin egzersiz
kapasitesinin diisikk ventilatuar kapasite ile smirli olabilecegini diisiindiirmektedir.
Orta ila siddetli kisitlayic1 veya obstriiktif akciger hastaligi olan hastalarda solunum
rezervi genellikle azalir (105). Genel olarak solunum rezervinin % 15’in iizerinde
olmas1 beklenmektedir ve bizim ¢alismamizdaki Fontanli hastalarin SR degeri % 15’in
tizerinde idi. Bu da Fontanli hastalarin egzersiz kapasitesinin ventilatuar kisitlamasinin

BR kaynakl1 olmadigini diistindiirdii.
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PetCOg, hastalarda genellikle PaCO2'nin 6zellikle zayif bir gostergesidir. Bu
nedenle, diisik PetCO. degerleri, yliksek ventilasyon/perfiizyon veya alveolar
hiperventilasyonu; tersine, yiiksek PetCO> degerleri ise, daha yiiksek alveolar PCO>
veya alveolar hipoventilasyonu yansitabilir. Ayrica yiizeysel ve hizli bir solunum
paterni de PetCO.'yi azaltabilir. Bizim ¢alismamizda da Fontanli hastalarin PetCO>
degerleri saglikli bireylere gore daha diisliktii. Bu durum da egzersiz sirasinda Fontanli
hastalarda dinamik hiperinflasyonun goriilebilecegini diisiindiirdii. Bunun disinda
yapilan ¢alismalar SpO2’nin de bu hastalarda VO2’nin bir belirleyicisi oldugunu
bildirmektedir (143). Bizim ¢alismamizdaki Fontan hastalarinin SpO.istirahat (ortanca
% 90 vs. % 97) ve SpOomin (ortanca % 83 vs. % 94) degerleri de saglikli bireylere
gore daha diisiik idi. Calismamizin sonuclar1 ile Fontanli hastalarda KPET ile
kaydedilen ve ventilatuar limitasyonun gostergeleri olarak kabul edilebilecek
parametrelerin Fontanli hastalarda olumsuz etkilendigini ve solunum mekaniklerinin
de bozuldugunu bildirmekteyiz. Zaten literatiirde Fontanli hastalarda basta restriktif
pulmoner problemler olmak iizere, plastik bronsit ve obstriiktif akciger hastaliklarin
da gortilebilecegi bildirilmistir (144). Ayrica bu parametrelerle iliskisi olabilecegini
diistindiigiimiiz solunum fonksiyon testi ve solunum kas kuvveti parametrelerinin
degerlendirilmesi de bu noktada 6nem kazanmaktadir. Cilinkii Fontanli hastalarda
sistemiz vendz donilis ventrikiile ugramadan seri olarak pulmoner dolagima
baglanmistir ve etkin bir inspirasyonla saglanan negatif basing etkisiyle pulmoner
dolasimin ve devaminda ventrikiiler 6n yiikiin arttirilmas1 kardiyak debi igin
onemlidir. Bu nedenle Fontanli hastalarda azalmis solunum kas kuvvetinin egzersiz
kapasitesi tizerindeki potansiyel etkilerini de g6z 6niine alacak olursak; bu hastalarda
ventilasyonun 6neminin daha net anlagilmasi kritiktir.

KPET sirasinda testin maksimale ulasmasi bazi durumlarda miimkiin
olamamaktadir ve kesin ve/veya goreceli endikasyonlar veya hasta kaynakli test
sonlandirilabilmektedir. Boyle durumlarda kardiyorespiratuar uygunlugun en azindan
submaksimal diizeyde yorumlanabilmesi Onemli olabilir. Aslinda daha Onceki
zamanlarda VAT ve VE/VCO: slope degerleri maksimal egzersiz performansi
olmaksizin daha ¢ok submaksimal kardiyorespiratuar uygunlugun degerlendirilmesi
amaci ile kullanilmigtir (145). Ancak VAT’ egzersiz protokoliine bagli olarak
degisebilmesi, VE/VCO: slope degerinin VO ile iliskisinin diisiik olmasi gibi
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nedenlerden dolay1 submaksimal kardiyorespiratuar uygunlugun bir belirteci olarak
OUES kullanilmaya baglanmigtir (145). Baba ve arkadaslari yaptiklari ¢alismada
egzersiz verilerinin ilk % 90'indan ve % 100'inden elde edilen OUES degerlerinin ayni
oldugunu; egzersizin ilk %75'inden elde edilen OUES’in ise ortalama % 3,5 daha
diisiik oldugunu ve bu nedenle OUES'nin submaksimal egzersizden elde edilen
kardiyorespiratuar uygunlugu tahmin etmek i¢in yararli oldugunu bildirmislerdir
(145). Fontanli hastalarda yapilan bir ¢alismada OUES ile kardiyak olaylar arasinda
da bir iliski bulunmustur (146). Bu durum, OUES'nin Fontan hastalarinda 6nemli bir
submaksimal egzersiz parametresi olarak degerini bir kez daha vurgulamaktadir.
Benzer sekilde, Chen ve arkadaglari ¢aligmalarinda OUES'min Fontan hastalarinda
kardiyak morbiditeyi 6ngérmede maksimal KPET parametrelerinden daha {istiin
prognostik bilgi saglayabilecegi sonucuna varmis ve optimal esik olarak OUES<% 45'i
belirlemislerdir (147). OUES efordan bagimsiz bir parametre oldugundan, genellikle
maksimal efora ulasamayan TCPC hastalarinda kullanmak i¢in daha iyi bir prognostik
parametre olabilir. Bizim ¢alismamizda OUES tiim Fontanli hastalarda ve eriskin
Fontanlilardan olusan alt grupta saglikli kontrollere kiyasla daha diisiik idi. Bu
sonuglar literatiirdeki diger sonuglarla uyumlu idi. Ancak ¢ocuk/addlesan Fontanli
hastalarin OUES degeri ile saglikli bireyler ile benzer idi. OUES referans degerleri
i¢in yapilan bir ¢alismada KKH olan ve olmayan ¢ocuklar degerlendirilmistir (148).
Calismadaki KKH olan cocuklarin yaslar1 4-21 yil arasinda degisiklik gosterirken
ortalama yas yaklasik hasta grup i¢in 12 y1l ve kontrol grubu i¢in ise 15 yil idi. Bizim
calismamizda ise dahil edilen hastalarin yaglari overall 7-31 yil arasinda degismekte
ve ortalama 17 yil iken; ¢ocuk/adolesan alt grubun yaslar1 7-18 yil arasinda degismekte
olup ortalama yas1t 12 yil idi. Dolayisiyla aslinda bizim ¢alismamizin verileri ile
yukarida bahsedilen OUES normal degerleri karsilastirilabilir idi. O ¢alismada OUES
hasta grupta 1313 ve saglikli grupta ise 2390 olarak bildirilmis idi (148). Bizim
calismamizda da overall OUES Fontan grubu i¢in 1447 ve saglikli grup i¢in 2109
olarak kaydedildi. Erigskin Fontanlilardan olusan alt grupta ise 1736 ve saglikli grupta
ise 2287 olarak kaydedildi. Calismamizda tiim ve erigkin Fontan alt grup analizinde
istatistiksel acidan anlamli olarak fark bulunmakta idi. Bu sonuglar literatiirdeki diger
caligmalar ile paraleldi (147). Ancak ¢ocuk/adolesan Fontanlilarda 1146 iken saglikli
grupta 1658 olarak kaydedildi ve istatistiksel agidan anlamli fark yoktu. Ancak
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yukarda bahsedilen referans degerlerin olusturuldugu ¢alismada kullanilan saglikli
grubun yas ortalamasi hasta grubun yas ortalamasindan istatistiksel olarak farkli ve
fazla idi (148). Yani o ¢alismadaki ¢ocuk/adblesanlar1 karsilastirmak i¢in kullanilan
saglikli grubun yas ortalamasi (ortalama yaklasik 16 yil) aslinda bizim ¢alismamizdaki
overall saglikli grubun (ortalama yaklasik 17 yil) yasina benzer idi. Bu nedenle bizim
calismamizda c¢ocuk/adolesan Fontanli hastalar ile saglikli akranlarinin OUES
degerlerinin benzer olmasi; Fontanli hastalarda egzersiz kapasitesindeki bozulmanin
ozellikle geng erigkinlige dogru daha fazla bozulabilecegi fikrini ortaya koymaktadir.
Ancak yine de bahsedilen ¢aligmanin tiim Fontanli hastalarda yapilmamis olmasi ve
Fontanlilar da yapilan bir referans calismasi olmadigr i¢in de bu sonuglar
genellenememektedir.

Fontanli hastalarda KPET sirasinda ve sonrasinda verilen KH cevaplar
egzersiz  kapasitesinin  degerlendirilmesinde ve potansiyel limitasyonlarin
belirlenmesinde olduk¢a Onemlidir. Bunun igin genellikle zirve KH, KHR, 1.
Dakikadaki KHT veya oksijen nabiz gibi bazi parametreler siklikla kullanilmaktadir.
Calismamizda Fontanli hastalarda zirve KH ve 1. dakika KHT daha diisiik iken; kalp
hizi rezervi daha yiiksekti. 1. Dakika KHT nin diisiik olmasi KPET sirasinda ulasilan
zirve kalp hizinin hali hazirda saglikli bireylere gore daha diisikk olmasindan
kaynaklanmig olabilir. Yapilan bir ¢alismada kronotropik yetersizligin Fontanli
hastalarda zirveVO?’in belirleyicisi oldugu ve kotii klinik seyir ile iliskili oldugu
bildirilmistir (149). KPET ten elde edilen oksijen nabiz (VO2/KH), her kalp atimi
basma oksijen tiketimi miktarim gostermektedir. Kronotropik yetersizligi olan
hastalarda artan oksijen tiikketimine oranla KH yeteri kadar arttirilamayacagi igin bazi
durumlarda sadece oransal olarak VO2/KH degeri normalden daha yiiksek olabilir. Bu
durum da kronotropik yetersizligi destekleyebilir. Ancak bizim ¢aligmamizda Fontanli
hastalarin zirve egzersiz sirasinda VO2/KH degeri kontrol bireylere gore daha diistiktii.
Fontanli hastalarda hem VOg2’nin yetersiz olmasi hem de kronotropik yetersizligin
olmasinin buna yol a¢tigini diistinmekteyiz. Ayrica bunun bir diger nedeni de Fontan
hastalarindaki atim hacmi kisitlamasindan kaynaklanabilir. Cilinkii Fontan hastalarinda
sistemik ven6z dolasimdan pulmoner dolasima kan akisi pasif olarak
gerceklestiginden, pulmoner kan akisinin ve ventrikiiler 6n yiikiin yetersizligi zirve

egzersiz sirasinda daha diisiik Oz atimini veya atim hacmini agiklayabilir (86).
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Fontanli hastalarda kalp hizi rezervi ile ilgili bir calismada Fontanli hastalarda
kalp hiz1 rezervinin kronotoropik yetersizlikten ziyade ventrikiiler dolum ve atim
hacmiyle ilgili olabilecegi bildirilmektedir (150). Normal bireylerde kalp debisi artist
KH ve atim hacmindeki artisla saglanir, bu da kontraktilite artis1 ve ventrikiiler 6n ytik
ile belirlenir. Bunun aksine, Fontan hastalarinda, kalp debisinde egzersize bagl artig
oncelikle kalp atim hizindaki artiglarla saglandigy; is ylikiine veya metabolik talebe
gore kalp hizindaki artisin Fontan hastalarinda iyi oldugu ve hatta arttig1, ancak daha
sonra daha diisiik bir tepe egzersiz degerinde bu daha fazla artmanin durdugu
bildirilmistir (150). Bu durum, atim hacminin aniden diistiigii ve kalp debisinin plato
cizmeye bagladig1 bir noktaya karsilik gelir ki bu da kalp hizinda daha fazla artigin
fizyolojik olarak miimkiin olmayacagini gosterir. Baska bir deyisle, bu durum Fontan
hastalarindaki kronotropik kisitlamanin ger¢ek kronotropik yetersizlikten ziyade
yetersiz sistemik ventrikiiler dolum, uygunsuz ventrikiiler kasilma ve bozulmus kalp
debisi artisinin neden oldugu ikincil bir fenomen oldugunu diisiindiirmektedir (150).
Bu ¢alisgmanin yeni ve 6nemli klinik ¢ikarimlari, Fontan hastalarinda daha diistik kalp
hiz1 rezervinin birincil bir iletimsel fenomenden kaynakli olmadigini ve ilging olarak
egzersiz sirasinda kalp hizindaki herhangi bir artisin egzersiz performansini
azaltmasin beklenecegi olarak bildirilmistir (150). Clinkii sistemik ventrikiiler inflow
kisitlamasiyla iligkili diger durumlarda oldugu gibi (Mustard, Senning ve mitral
stenoz), kalp debisine uygun olmayan bir kalp hiz1 tehlikelidir ve hipotansiyon ve
oliimle sonuglanabilir (151, 152). Bu nedenle Fontanli hastalarda "Kronotropik
limitasyon" teriminin, daha dnce sinoatrial pacemakerin bozulmasiyla iliskilendirilmis
olan kronotropik yetersizlikten ziyade azalmis kalp hizi rezervini tanimlamak ig¢in
daha uygun olabilecegi diisiniilmektedir (150).

Fontanli hastalarda egzersize kalp hizi cevabi olarak dikkat aldigimiz bir diger
parametre ise 1. Dakikadaki kalp hiz1 toplarlamasi idi. Fontanli hastalarda en 6nemli
gec kardiyak komplikasyonlardan bazilari, azalmis kalp hiz1 degiskenligi, egzersiz
sirasinda bozulmus kalp hiz1 artis1 ve egzersizten sonra toparlanmada anormal kalp
hiz1 azalmasi ile belirgin aritmiler ve otonomik disfonksiyondur (153). Bu nedenle
Fontanli hastalara egzersiz sonrasi kalp hiz1 toparlanmasinda da bazi problemler
beklenebilir. Biz calismamizda test sonrasi 1., 3. ve 5. dakikadaki kalp hiz1 degerlerini

kaydettik. Egzersiz testi sonrasida 1. dakika kalp hiz1 toparlanmasinin 12 atim/dk dan
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fazla olmasi beklenmektedir (105). Calismamizdaki tiim Fontanli hastalarda ve yaslara
gore gruplart ayirip inceledigimizde ¢ocuk/addlesan ve eriskin Fontanli hastalarda 1.
Dakikada kalp hizi toparlanmasinin kontrollere goére daha diisilk olsa da 12
atim/dk’dan fazla oldugunu kaydettik. Bu sonug literatiirde Fontanli hastalarin kalp
hiz1 toparlanmasinin korundugunu bildiren diger ¢alismalar ile de uyumlu idi (154,
155).

Fontanl hastalarda egzersiz sonrasi kardiyak fonksiyon ve kalp hizi cevaplari
ile ilgili tiim bu tartismalar1 géz Oniine aldigimizda; Fontanli hastalarda egzersiz
kapasitesini kisitlayan kardiyak kokenli faktoriin kalbin kronotropik veya ritimsel
cevabindan ziyade; ventrikiiler dolus, atim hacmi ve kalp debisiyle ilgili daha
fonksiyonel bir faktorden kaynaklandigini diistinmekteyiz. Bu noktada Fontanli
hastalarda egzersiz kapasitesinin limitasyonuna yol acan faktorlerin arastirilmasinda
kalbin fonksiyonel agidan degerlendirilmesinin ve KPET’in Onemini bir kez
vurgulamaktay1z.

Buraya kadar olan kisimda Fontanli hastalarda KPET sirasinda kaydedilen
parametrelerinin saglikli kontrollere gore karsilastirilmasi, literatiirdeki mevcut
bilgiler 1s181nda yorumlanmasi ve gelecek calismalar i¢in bazi fikirlerden bahsedildi.
Bu kisimdan itibaren bu calismada elde edilen Fontanli hastalarda maksimal/zirve
oksijen tiiketiminin hemodinamik, vaskiiler ve kassal belirleyicilerini ele alinacaktir.

Calismamiza dahil ettigimiz Fontanli hastalarda maksimal egzersiz kapasitesi
(zirveVO2/kg) ve rezervuar faz ve kontraktil faz atrial strain, aortik sertlik ve dominant
diz ekstansor kas kuvveti arasinda iliski var idi. Ayrica referans esitliklere gore
belirlenen beklenen zirve oksijen tiikketimi (%) ve dominant el kavrama kuvveti ve
dominant diz ekstansor kuvveti arasinda da iligki var idi.

Calismamizda kas oksijenizasyonu ile dlgiilen ve beklenen zirveVO; arasinda
herhangi bir iligki yoktu. Maksimal egzersiz kapasitesi i¢in korelasyon analizlerini
hastalar1 ¢cocuk/addlesan ve eriskin Fontanlilar olarak alt gruplar seklinde de inceledik.
Cocuk/adolesan Fontanli hastalarda maksimal egzersiz kapasitesi (zirveVO2/kg)
rezervuar, kondiiit, kontraktil faz atrial strain ve aortik sertlik arasinda bir iliski
olmasina ragmen; kas kuvveti ve kas oksijenizasyonu arasinda bir iligki yoktu. Erigskin
Fontanli hastalarda ise maksimal egzersiz kapasitesi (zirveVO2/kg) ile dominant el

kavrama ve dominant diz ekstansor kuvveti arasinda bir iligki vardi. Yapilan ¢oklu
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regresyon analizi sonrasinda ise Fontanli hastalarda, dominant diz ekstansor kuvveti,
yas, kontraktil faz atrial strain ve aortik sertligin maksimal egzersiz kapasitesinin
(zirveVO2/KQ) belirleyicileri oldugunu kaydettik.

Fontanli hastalarda periferik kaslarda goriilen problemlerden daha onceki
kisimlarda detayli olarak bahsedildi. Fontanli hastalarin kas kiitlesinin azaldigi,
intrinsik mekanizmasinin bozuldugu ve kas kuvvetinin olumsuz etkilendigi bildirildi.
Cordina ve arkadaslar1 Fontanli hastalarda iskelet kas kiitlesinin zirveVO; ve
zirveVO2/HR ile pozitif korele oldugunu bildirmislerdir (6). Avitabile ve arkadaslar
cocuk ve geng eriskin Fontanli hastalarda yaptiklari bir c¢aligmada iskelet kas
bozukluklarinin var oldugu ve bunun da azalmis egzersiz kapasitesi ile iligkili
oldugunu bildirmislerdir (62). Bahsedilen ¢alismaya dahil edilen hastalarin yas araligi
(6-33 y1l) ile bizim galismamizin yas araligi (7-31 yil) oldukg¢a benzer idi. Ancak bizim
calismamizdaki Fontan hastalarin yagsiz viicut kiitlesi saglikli bireylere gore daha
diisiikk olmasina ragmen,; istatistiksel agidan anlamli fark degildi. Bunun nedeni bizim
caligmamizdaki Orneklem sayisinin daha az olmasindan veya Avitabile ve
arkadaslarinin ¢alismasinda viicut kompozisyonunu degerlendirmek amaciyla daha
objektif bir yontem olan DEXA ile daha dogru veriler kaydetmelerinden kaynakli
olabilir (62). Nitekim Fontanli hastalarda myopeninin oldugu ve bunun da egzesiz
kapasitesi ile negatif iligkili oldugu baska ¢alismalarda da bildirilmistir (64). Fontanl
hastalardaki 6zel dolagimin ve fizyolojinin egzersiz kapasitesini kisitladigi; kardiyak
ve pulmoner problemlerin yani sira kassal faktorlerin de egzersiz kisitlamasinda ve
egzersize verilen farkli yanitta rol oynayabilecegi bildirilmistir (3). Turquetto ve
arkadaslar1 tarafindan yapilan bir ¢alismada Fontanli hastalarda azalmis uyluk kas
hacmi ve kas kuvveti oldugu; bunun da azalmis egzersiz kapasitesi ile iliskili oldugu
bildirilmigtir (65). Ekibimiz tarafindan yapilan ve Fontanli hastalarda maksimal
egzersiz kapasitesini bir saha testi olan ISWT ile degerlendirdigimiz ¢alismamizda da
Fontanli hastalarin M. Quadriceps kuvvetinin ve maksimal egzersiz kapasitesinin
saglikli kontrollere gore daha diisiik oldugunu kaydetmistik (9). Bizim ¢alismamizda
tim ve erigkin Fontan alt grupta iliski olmasma ragmen; ¢ocuk/adélesan Fontanli
hastalarda zirveVO; ile kas kuvveti arasinda iliski bulunmadigimni belirtmistik. Kas
kuvveti alt bashiginda detayli bildirdigimiz {lizere yapilan bazi ¢alismalar ¢ocukluk

doneminde Fontanli hastalarda kas kuvvetinin ve kompozisyonunun saglikli akranlari
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ile benzer olabilecegini bildirmekte idi. Bu sonuglardan yola ¢ikarak ¢ocuk/adoélesan
Fontanl1 hastalarda maksimal egzersiz kapasitesinin kassal faktorlerden ziyade
kardiyak ve/veya vaskiiler fonksiyon iligkili parametrelerden limitlenebilecegini
diistinmekteyiz. Sonu¢ olarak Fontanli hastalarda azalan kas kuvveti maksimal
egzersiz kapasitesinin bir gostergesi olan zirveVOy/kg degerinin anahtar belirleyicisi
oldugunu diistinmekteyiz. Kardiyorespiratuar uygunlugun Fontanli hastalarda
mortalite ve morbitide agisindan 6nemini de géz Oniine alacak olursak; kas kuvvetinin
gelistirilmesine ve/veya korunmasina yonelik degerlendirme ve tedavi yontemlerinin
bu hastalarin klinik yonetimi agisindan kritik dnem tasidigini diisiinmekteyiz.

Fontanli hastalarda ameliyat sonrasi uzun donemde ilerleyen yas ile beraber
prematiire 6liim, ventrikiiler yetmezlik, tromboembolizm, malign aritmiler veya
protein kaybettiren enteropati gibi survival ve morbidite agisindan 6nem tasiyan bazi
Klinik sonuglar ortaya ¢ikmaktadir (156). Ayrica ¢ogu uzun siireli takip ¢aligmasi da
kardiyorespiratuar uygunlugun ileleyen yas ile beraber azaldigin1 bildirmektedir. 10
yillik bir takip ¢alismasinda egzersiz kapasitenin azaldigi, bu azalmanin takipte daha
kotii fonksiyonel saglik durumu ile iligkili oldugu; ek olarak, yaklasik on y1l boyunca
midahale geciren ve komplikasyon yasayan olgularin oraninda bir artis oldugu
bildirilmistir (90). Yaklasik 20 yillik baska bir takip ¢alismasinda ise yine Fontanli
hastalarin saglikli akranlarina gore daha diistik egzersiz kapasitesine sahip oldugu ve
zamanla egzersiz kapasitesinin azaldig1 ancak bu azalmanin saglikli grupla paralel
trendde gergeklestigi de bildirilmistir (8). Harteveld ve arkadaslari orta ila iyi sistolik
ventrikiiler fonksiyona sahip Fontan hastalarinda zaman ile azalan diyastolik
fonksiyon ve artan aortik sertligin egzersiz kapasitesinin bozulmasina katkida
bulunabileceklerini bildirmislerdir (82). Genel olarak bu sonuglar yasin Fontanl
hastalardaki Onemini ve yasla beraber goriilmesi olast degisiklikleri ortaya
koymaktadir.

Talavera ve arkadaslar1 yaptiklar1 bir ¢alismada Fontanli hastalarda yasin
oksijen tliketiminin en 6nemli belirleyicisi oldugunu bildirmisler. Benzer sekilde
bizim c¢aliymamizda da yas oksijen tiikketiminin 6nemli belirleyicilerinden biri idi
(149). Calismamizda regresyon analizinde kullandigimiz biitiin bagimsiz parametreler
arasinda ise dominant diz ekstansor kuvvetinden sonra oksijen tiiketimini belirlemede

en yiiksek anlamlilik diizeyine sahip bagimsiz parametre idi. Sonug olarak Fontanl
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hastalarin ilerleyen yas ile artan advers klinik 6zellik riskleri g6z 6niine alinarak erken
donemden itibaren kardiyak rehabilitasyon programlarina entegrasyonu Onemli
olabilir.

Fontanli hastalarda en sik karsilasilan semptomlardan biri kalp yetersizligidir
ve bu hastalarda kronik diisiik kardiyak debi ile karakterize sistolik veya diyastolik
kalp yetersizligi ventrikiiler disfonksiyon seklinde veya basarisiz Fontan dolagimi
seklinde goriilebilmektedir (39). Ancak bu hastalarda ventrikiiler disfonksiyonun,
normatif veri eksikligi ve olduk¢a degisken ventrikiiler geometri nedeniyle iki boyutlu
ekokardiyografi ile teshis edilmesi zor olabilmektedir. Bu nedenle STE gibi daha
kapsamli yontemler Fontan dolagimi olan hastalarda basari ile kullanilabilmektedir
(39). Ayrica konjenital olmayan bir¢ok kalp hastaliginda da, STE ile olgiilen atrial
fonksiyon diyastolik fonksiyonu karakterize etmek i¢in giiglii bir yontem olarak ortaya
¢ikmistir ve korunmus ejeksiyon fraksiyonlu kalp yetersizligi olan hastalarda VO ile
yiiksek oranda iligkilendirilmistir (157). Peck ve arkadaslar1 tarafindan yapilan bir
calismada reservuar faz atrial strain diisiik kardiyak indeksle iligkili bulunmus ve
advers klinik sonuglar agisindan rol oynayabilecegi de bildirilmistir (77). Literatiirde
Fontan prosediirli uygulanmis hastalarda atrial strain ve oksijen tiikketimi arasindaki
iligkiyi gosteren tek c¢alisma; hastalarin reservuar ve kondiiit faz atrial strain
degerlerinin diisiik oldugunu; ventrikiiler dolusun kontraktil atrial straine bagliliginin
artmis oldugunu ve yasin ve kondiiit faz atrial strainin oksijen tiiketiminin belirtecleri
oldugunu bildirmektedir (158). Bizim ¢alismamizda da Fontanli hastalarin rezervuar,
kondiiit, kontraktil ve kontraktil/rezervuar faz atrial strain parametreleri saglikli
bireylere gore daha diistik 1di. Ayrica rezervuar ve kontraktil faz atrial strain degerleri
oksijen tiiketimi ile iligkili idi. Regresyon analizinde aday degiskenlerin belirlenmesi
sirasinda kontraktil faz atrial strain degerinin daha iyi sonu¢ vermesi nedeniyle
modelde de kontraktil faz atrial strain parametresi kullanildi. Sonuglarimiza gore
kontraktil faz atrial strain Fontan prosediirii uygulanan hastalarda maksimal egzersiz
kapasitesinin 6nemli belirleyicilerinden biri idi. Khoo ve arkadaslar1 da ventrikiiler
dolusun biiyiik oranda kontraktil atrial straine bagli oldugunu bildirmislerdir (76).

Fontanli hastalarda azalmis ventrikiiler 6n yiik nedeniyle azalmis maksimal
oksijen tiiketimi ve bozulmus egzersiz kapasitesinin yaygin oldugunu gbéz Oniine

alacak olursak kontraktil faz atrial strainin ventrikiiler dolusu modiilasyonu ile
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kardiyak performansi arttirabilecegi diisiiniilebilir. Ayrica Fontanli hastalarda
ventrikiiler strain dl¢timlerinin de zirve oksijen tiiketimi ile iligkili oldugu bildirilmistir
(159). Bizim ¢alismamizda ventrikiiler morfolojideki heterojenite ve diisiik kaliteli eko
gorintiilerinden dolay1 ventirkiiler strain 6lgiimlerini kaydetmemize ragmen analizler
i¢in kullanmadik. Ancak Fontanli hastalarda miyokardiyal cevaplarin kronotropik ve
inotropik stress sartlar1 altinda degerlendirilmesi ventikiiler fonksiyonun hakkinda
daha anlamli klinik sonuglar saglayabilir. Yamazaki ve arkadaslar1 stres
ekokardiyografi ile degerlendirdikleri Fontanli hastalarda egzersiz sirasinda
myokardiyal rezervin onemli 6l¢iide azalmis oldugunu ve stres ekokardiyografi
degerlendirmelerinin bu hastalarin klinik yonetimini gelistirebilecegi vurgulamistir
(160).

Dolayistyla Fontanli hastalarda klinik progresyon agisindan STE’nin miimkiin
oldugunca degerlendirilmesi; KPET gibi 6nemli klinik sonuglar saglayan testler ile
iligkilendirilmesi hastalarin yonetimi agisindan 6nemli olacaktir. Ayrica miimkiinse
stres ekokardiyografi ile kardiyak fonksiyonlarin degerlendirilmesi KPET
parametreleri ile yorumlama konusunda daha faydali olacaktir.

Fontanli hastalarda noninvaziv bir teknikle degerlendirilen arteryel sertligin
artmis oldugu; ameliyat sonrasi diisiikk arteryel oksijen satiirasyonu, ameliyat yasi,
beyaz kan hiicreleri, TNF-a ve bilirubin seviyesi gibi bazi klinik 6zelliklerin artan
arteryel sertlik ile iligkili oldugu bildirilmistir (128). Goldstein ve arkadaslari
tarafindan yapilan bir ¢aligmada Fontanli hastalarda artan arteryel sertligin ve azalmis
endotelial fonksiyonun submaksimal ve maksimal egzersiz kapasitesinde azalma ile
iliskili oldugu bildirilmistir (79). Benzer sekilde yapilan baska bir ¢alismada da
Fontanli hastalarda arteryel sertligin arttig1 ve azalmis kardiyorespiratuar uygunlukla
iliskili oldugu bildirilmistir (7). Bizim ¢alismamizda da Fontanli bireylerde artmis
aortik sertligin azalmis zirve oksijen tiiketimi ile iliskili oldugu, hatta ¢ocuk/addlesan
ve erigkin alt gruplarda da benzer sonuglarin oldugunu kaydettik. Ancak orta ila iyi
sistolik ventrikiiler fonksiyona sahip ¢ocuk/addlesan Fontan hastalari, korunmus bir
kronotropik yeterlilikle birlikte bozulmus bir egzersiz kapasitesine sahip olabilir (82).
Bu calismada pediatrik hastalarda bozulmus diyastolik fonksiyon, artmis aortik sertlik
ve istirahatte artmis kalp atim hizinin, disiik egzersiz performansinin 6nemli

belirleyicileri oldugu bildirilmistir (82). Bizim g¢alismamizda da literatiire benzer
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olarak aortik sertligin maksimal egzersiz kapasitesinin belirleyicilerinden biri
oldugunu kaydettik. Zaman icinde diyastolik fonksiyonun daha da azaldig1 ve aort
sertliginin arttigi goéz oniline alindiginda, her iki parametre de Fontan hastalarinda
egzersiz kapasitesinde daha belirgin diismeye yol acgabilir. Fontan hastalarinda
vaskiiler parametrelerdeki degisikliklerin egzersiz kapasitesi iizerindeki etkisini
aragtiran daha ileri caligmalar belirteglerin prognostik degerini belirlemek i¢in faydali
olabilir.

KPET, KKH olan hastalar i¢in risk siniflandirmasi ve klinik karar verme icin
onemli bir ara¢ olarak siklikla kullanilmaktadir (13). Maksimal egzersiz testi
sartlarinin her zaman saglanmasinin miimkiin olmamasi nedeniyle, submaksimal
egzersiz testi parametreleri Fontanli hastalar igin klinik seyir ve 6zellikler agisindan
belirleyici olabilir.

Altin standart egzersiz kapasitesi 6l¢limii olan KPET laboratuvar, ekipman,
zaman ve deneyimli personel gibi gereksinimleri nedeniyle sinirli kullanima sahip
olabilir. Bu nedenle, bazi saha testleri Fontanli hastalarda egzersiz kapasitesini
degerlendirmek igin bir alternatif olabilir. Submaksimal egzersiz kapasitesini olgen
6DYT cesitli hastaliklarda prognoz ve tedaviyi degerlendirmek icin yaygin olarak
kullanilan bir saha yiirime testidir ve klinik ortamlarda ekonomik ve pratik agidan
laboratuvar tabanl testlerden daha avantajli olabilir.

Saha testlerinden 6DYT, Fontan hastalarinda egzersiz kapasitesini
degerlendirmek i¢in siklikla kullanilmaktadir. Bir diger saha testi olan ISWT, DYT’ye
gore cesitli hastaliklarda daha az siklikla kullanilir ve Fontanli hastalarda ISWT nin
ilk vaka kontrol ¢alismasi da ekibimizce yapilmistir (9). Calismamizda saha testleri
olan 6DYT ve ISWT nin, Fontan hastalarinda saglikli kontrollere kiyasla KH, SpOs.,
dispne ve bacak yorgunlugu gibi bazi vital bulgularda belirgin degisikliklere neden
oldugunu ve advers olaylar olmaksizin Fontan hastalarinda bazi klinik ortamlarda bir
sonu¢ Olgiitii olarak da kullanilabilecegini bildirmistik (9). Ancak hala Fontan
sirkiilasyonu olan hastalarda bu testlere iliskin veriler yetersizdir ve prognostik degeri
biiyiik 6l¢iide bilinmemektedir. Bu nedenle Fontanli hastalarda submaksimal egzersiz
kapasitesinin en sik kullanilan saha testlerinden biri olan 6DYT ile degerlendirilmesi
ve belirleyici parametrelerinin arastirilmasinin hastalik yonetimi agisindan 6nemli

olacagini diistinmekteyiz.



127

Chen ve arkadaglart KPET ile elde etttikleri submaksimal egzersiz kapasitesi
verileri 1s18inda  Fontan hastalarinda kisa vadeli kardiyak morbiditenin
degerlendirilmesinde submaksimal egzersiz parametrelerinin prognostik agidan
maksimal egzersiz verilerinden iistiin oldugunu, 6ngériilen OUES<% 45 ve VE/VCO;
egimi>37 parametrelerinin kardiyak iligkili hastaneye yatis riskini siniflandirmak igin
en uygun esik degerler olarak bildirmislerdir (147). Ayrica Goldberg ve arkadaglar1 da
Fontanl1 hastalarda submaksimal egzersiz kapasitesinin maksimal egzersiz
kapasitesine gore daha korunmus oldugu ancak her ikisinin de artan yasla beraber
benzer azalma trendi gosterdigini bildirmislerdir (2). Submaksimal egzersiz
kapasitesinin maksimal egzersiz kapasitesine gore daha korunmus olmasimnin nedeni
bu calismada tanimlanmamis olsa da, muhtemelen Fontan dolagiminin dogal
sinirlamalart ile ilgili olabilecegi bildirilmistir. Artan egzersiz siddeti ile
transpulmoner kan akisinin artmasi i¢in santral vendz basincin da yiikselmesi gerekir.
Santral venoz basingtaki bu artig, kalp hizindaki artigla birlikte, kalp debisinin
metabolik talebe goére ayarlanmasini saglar. Bununla birlikte, daha yiiksek efor
seviyelerinde subpulmoner pompa olmayan Fontanli hastalarda, yeterli ventrikiiler 6n
yiik saglamak i¢in gereken basing artisi, bir bireyin maksimal santral ven6z basincinin
fizyolojik siirmi agsmaya baglar. Bu fizyolojik sinir veya tavan, egzersizin santral
vendz basincin daha fazla yiikseltilememesi nedeniyle sinirlandigi noktadir (161).

Egzersiz kapasitesinin 6DYT ile degerlendirildigi bir ¢alismada Fontanli
hastalarin ytirlime mesafesinin saglikli akranlara gore daha diisiik oldugu; testin vital
bulgularda 6nemli degisikliklere yol actig1 bildirilmistir (92). Bizim ¢alismamizda da
Fontanli hastalarin 6DYT ile degerlendirdigimiz submaksimal egzersiz kapasitesi
kontrol bireylere gore daha diisiik idi. Hastalarin test sirasindaki minimum oksijen
saturasyonu daha diisiik ve test sonrast 1. Dk KHT da daha yetersiz idi. Oksijen
saturasyonun daha diisiik olmasi hastalarin klinik 6zellikleri agisindan beklenen bir
sonug idi. Fontanli hastalarin ve kontrol bireylerin test sirasinda ulastiklart maksimum
KH ve KHR de benzerdi. Kalp hizi toparlanmasi ise Fontanli bireylerde yaklasik 19
atim/dk idi. 1. dk’daki kalp hiz1 toparlanmasinin 12 atim/dk’dan fazla olmasi
beklenildigi i¢in bu diisiikliik klinik agidan anlamli olarak degerlendirilmedi.

Ancak hastalar1 ¢cocuk/addlesan ve eriskin olarak 2 ayri1 yas grubuna ayirip

kontrolleri ile karsilastirdigimizda sonuglarin farklilik gosterdigini  saptadik.
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Cocuk/adolesan Fontanlilarin ve kontrollerinin submaksimal egzersiz kapasiteleri, test
sirasindaki maksimum KH, KHR ve 1.dk KHT kontrol bireyler ile benzer idi. Sadece
test sirasindaki minimum oksijen saturasyonu daha diisiiktii ki bu sonu¢ta Fontan
prosediiriiniin beklenen bir sonucu idi. Yapilan ¢alismalar genellikle daha gegerli olan
KPET ile elde edilen submaksimal egzersiz kapasitesi parametrelerinin saglikli
cocuklardan daha diisiik oldugunu gostermektedir (162). Ancak bunun aksine bizim
calismamizda da cocuk/addlesan Fontanli hastalar ile saglikli akranlarnin OUES
degerlerinin benzer idi. Bu noktada ¢alismamizin sonuglar1 ve literatiirdeki yetersiz
bilgilerin de 15181nda genel geger sonuclarin elde edilmesi zor olsa da 2 olasilik ortaya
¢ikmaktadir. Bunlardan ilki bizim ¢alismamizdaki saglikli grubumuzun beklenenden
daha diisiik performans sergilemesinden kaynaklanmis olmasidir. Digeri ise Fontanli
hastalarda submaksimal egzersiz kapasitesindeki bozulmanin 06zellikle geng
eriskinlige dogru daha belirgin olabilecegi; ¢ocuk/addlesan donemde saglikli akranlar
ile benzerlik gosterebilecegidir. Ciinkii calismamizda eriskin Fontanlilarda ise 6DYT
ile degerlendirilen submaksimal egzersiz kapasitesi, test sirasindaki maksimum kalp
hizi ve minimum oksijen saturasyonu, kalp hizi rezervi ve 1.dk kalp hiz1
toparlanmasinin kontrol bireylerine gore diisiik oldugunu saptadik. Ayrica KPET ile
elde ettigimiz submaksimal egzersiz kapasitesi parametresi olan OUES degerinin ise
saglikli eriskin kontrollere gore daha diisiik oldugunu da kaydettik. Banks ve
arkadaslar1 tarafindan yapilan bir calismada Fontanli hastalarin standartlastirilmis
kademeli egzersiz testi sirasinda belirli bir i yiikiinde saglikli kontroller igin
yayimlanan verilere gore daha diisiik submaksimal VO ve kalp hizi yaniti
sergiledigini; bu durum zirve egzersiz kapasitesindeki (zirveVO) azalmaya ragmen,
Fontanli hastalarin submaksimal egzersiz yapmaya daha iyi adapte olabileceklerini
bildirmislerdir (141). Sonu¢ olarak Fontanli bireylerde submaksimal egzersiz
kapasitesinin ve iliskili vital bulgularin ¢ocuk/addlesan Fontanlilarda kendi yas ve
cinsiyetleri ile benzer kontrol bireyler ile benzerlik gosterebilecegi; bu parametrelerin
erigkin donemdeki Fontanli hastalarda daha fazla etkilenmis olabilecegini
diistinmekteyiz.

Calismamizda Fontanli hastalarda 6DYT ile degerlendirdigimiz submaksimal

egzersiz kapasitesinin aortik sertlik, el kavrama kuvveti ve diz ekstansor kuvveti ile
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iligkili oldugunu bulduk. Maksimal egzersiz kapasitesinde oldugu gibi submaksimal
egzersiz kapasitesi i¢in de kas oksijenizasyonu ile bir iliski bulunamadi.

Literatiirde Fontanli hastalarda 6DYT ile degerlendirlen submaksimal egzersiz
kapasitesi ve iliskili olabilecegi diisiiniilen hemodinamik, vaskiiler veya kassal
parametreler ile iligkilerin incelendigi arastirmalar oldukg¢a azdir. Bizim ¢alismamizin
bir saha testi olan ancak oldukg¢a pratik ve yaygimn kullanilan 6DYT ile Fontanl
hastalarda hemodinamik, vaskiiler veya kassal parametreler ile ortaya koydugu
iliskiler nedeniyle ilk ve oldukg¢a 6nemli oldugunu diisinmekteyiz.

Yapilan bir ¢alismada Fontanli hastalarda boy uzunlugu, oksijen saturasyonu
ve istirahat kan basincinin 6DY T nin belirleyicileri oldugu da bildirilmistir. Fontanl
hastalarda fenestrasyon, venovenoz baglantilar veye arterioveniz kolleteralleri goz
Online aldigimizda oksijen saturasyonun submaksimal egzersiz kapasitesi i¢in
belirleyici bir faktor olmasi ¢ok da beklenmeyen bir sonuc¢ degildir. Ayrica
submaksimal egzersiz kapasitesinin miidahale edilebilir belrileyicilerinin saptanmasi
optimal miidahale acisindan da faydali olacaktir.

Biz calismamizda Fontanli hastalarda submaksimal egzersiz kapasitesinin
belirleyicilerini saptamak i¢in kurdugumuz c¢oklu regresyon modeli olusturduk. Bu
model igin yas, el kavrama kuvveti, diz ekstansor kas kuvveti, aortik sertlik, kontraktil
faz atrial strain parametresi ve viicut kiitle indeksi parametreleri aday degisken olarak
belirlenmisti. Ancak model i¢in yapilan eleme yontemleri ile bagimsiz degiskenlerin
modeldeki anlamlilik diizeyleri sirasiyla dominant diz ekstansor kuvveti ve aortik
sertlik olarak belirlendi. Dolayisiyla Fontanli hastalarda dominant diz ekstansor
kuvveti ve aortik sertligin 6DYT ile degerlendirilen submaksimal egzersiz
kapasitesinin belirleyicilerini oldugunu kaydettik. Hartevelt ve arkadaglar1 yaptiklari
bir ¢aligmada Fontanli hastalarda bozulmus diyastolik fonksiyon, artmis aortik sertlik
ve istirahatte artmis kalp atim hizinin diisiik submaksimal egzersiz kapasitesinin
onemli belirleyicileri oldugunu bildirmislerdir (82). Bizim sonuglarimiz da bu
sonuclar ile benzerlik gostermekte idi. Ancak o ¢alismada submaksimal egzersiz
kapasitesi verileri yine KPET ile elde edilmisti. KPET’in yaninda 6DYT gibi ucuz ve
pratik saha testleri verilerinin de Fontanli hastalarda bazi klinik 6zellikler agisindan

iliskilendirilmesi noktasinda ¢alismamizin ilk oldugunu da vurgulamaktayiz.
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Calismamizda yapilan korelasyon analizlerinde el kavrama kuvveti ve diz
ekstansor kas kuvvetinin de 6DY T mesafesi ile iligkili oldugunu bildirmistik. Fontanl
hastalar1 ¢ocuk/addlesan ve eriskin Fontanli hastalara olarak ele aldigimizda ise;
¢ocuk/adoblesan Fontanli hastalarda 6DYT mesafesi sadece diz ekstansor kuvveti ile
iligkili iken; erigkin Fontanli hastalarda aortik nabiz dalga hizi, dominant el kavrama
kuvveti ve diz ekstansor kuvveti ile iligkili idi. Daha 6nceki kisimlarda kas kuvvetinin
Fontanli hastalarda ve diger KKH olan hastalarda klinik ozellikler agisindan
oneminden bahsetmistik. Ozellikle el kavrama kuvvetinin KKH olan bireylerde
kardiyovaskiiler saglik ve risk siniflandirmasi agisindan kullanilabilecegini de
belirtmistik (116, 117). Calismamizin sonuglart da el kavrama ve diz ekstansor
kuvvetinin submakismal egzersiz kapasitesiyle iligkisini ortaya koymaktadir.
Cocuk/adolesan Fontanli bireylerde submaksimal egzersiz kapasitesi ile sadece diz
ekstansor kas kuvveti arasinda iligki varken; erigkin bireylerde hem diz ekstansor kas
kuvveti hem de el kavrama kuvveti arasinda iligki var idi. Bu durum Fontanl
hastalarda kas kuvvetindeki etkilenimlerin de eriskinlige dogru daha belirgin
olabilecegi fikrini bir kez daha destekledigini diistinmekteyiz.

Sonug¢ olarak Fontanli hastalarda KPET’in olduk¢a objektif standartlarda
veriler sagladigi iyi bilinmektedir. Ancak hastalarin egzersiz kapasitesinin KPET ile
degerlendirilmesi her zaman miimkiin olmamaktadir. Ayrica Fontanli hastalarin klinik
ozelliklerinden dolayr maksimal egzersiz testi kriterlerini saglamasi ¢ogu zaman zor
olabilmektedir. Bu nedenle hem genellenebilir kullanimi olan hem de ekonomik ve
pratik acidan avantajli 6DYT ile submaksimal kapasitesinin degerlendirilmesinin ve
belirleyici faktorlerinin elde edilmesinin Fontan hastalarinin klinik yonetimi agisindan

onemli oldugunu diistinmekteyiz.
Limitasyonlar

Calismamizin, ileri ¢alismalara 1s1k tutabilecegini dislindigiimiiz bazi
limitasyonlar1 asagida 6zetlendi.

1. Oksihemoglobin, deoksihemoglobin ve total hemoglobin gibi verileri ayr

ayri saglayan daha kapsamli cihazlar ile kas oksijenasyonunu

degerlendirmek daha objektif veriler elde edilebilir.
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2. KPET ergometresi agisindan da bazi dezavantajlar da bulunmakta idi. Kosu
bandi, kas hastalarin kas oksijenizasyonunu degerlendirmek ig¢in
bacaklarina yerlestirdigimiz cihazda dahil tiim vital Ol¢limlerin
kaydedilmesi agisindan birtakim hareket arfefaktlarina neden olmus
olabilir. Ancak hastalarimizin bisikletten ziyade kosubandina daha asina
olmasi nedeniyle kosu band1 ergometresi kullanildi. Bu durumun hastalarin
test sirasinda maksimum Kkapasitelerini yansitmis olmasi agisindan yararli
oldugunu diisiinmekteyiz.

3. Ayrica hastalarin ekokardiyografik fonksiyonlarinin efor sirasinda
degerlendirilmesinin egzersiz kapasitesinin limitasyonlarinin

belirlenmesinde daha detayli bilgiler saglayabilecegi diistliniildii.
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6. SONUC VE ONERILER

Fontan prosediirii uygulanmis tek ventrikiilli hastalarda hemodinamik,

vaskiiler ve kassal parametrelerin maksimal ve submaksimal egzersiz kapasitesi

izerine etkilerinin incelendigi ¢alismamizda elde ettigimiz sonug ve Oneriler asagida

Ozetlenmistir:

1.

Fontanli hastalarda rezervuar, kondiiit ve kontraktil faz atrial strain degerleri
kontrol bireylere gore daha diisiik iken; aortik sertlik daha yiiksektir. Maksimal
ve submaksimal egzersiz kapasitesinin bulundugu Fontanli hastalarda periferal
kas kuvveti ve kas oksijenizasyonu da olumsuz olarak etkilenebilir.

Fontanli hastalarda diz ekstansor kuvveti, yas, kontraktil faz atrial strain ve
aortik sertlik maksimal egzersiz kapasitesinin bagimsiz belirleyicileri iken; diz
ekstansor kas kuvveti ve aortik sertlik submaksimal egzersiz kapasitesinin
belirleyicileridir.

Fontanli hastalar1 ve kontrol bireyleri cocuk/addlesan (<18 y1l) ve erigkin (>18
yil) olarak yas gruplarina goére ayirip karsilastirdigimizda ise el kavrama
kuvvetinin, kontraktil faz atrial strainin, OUES, kronotropik yeterlilik ve
6DYT yiiriime testi mesafesi gibi parametrelerin cocuk/addlesan Fontanlilarda
kontrollerine kiyasla benzer oldugunu; ancak erigkin Fontanlilar da
kontrollerine kiyasla diisiik oldugunu kaydettik.

llerleyen yas ile beraber egzersiz kapasitesi ile iligkili olan hemodinamik,
vaskiiller ve kassal parametrelerin daha belirgin olarak etkilendigi,
cocuk/adblesan Fontanli hastalarda bu parametrelerin daha korunmus
olabilecegi fikrini giiclendirmektedir.

Calismamizin sonuglar1 dogrultusunda kas kuvveti, yas, atrial strain ve aortik
sertlik paramatreleri Fontanli hastalarda maksimal ve submaksimal egzersiz
kapasitesinin bagimsiz belirleyicileridir ve bu parametreler geng eriskin
hastalarda daha belirgin diizeyde etkilenmekte olabilir.

Cocukluk doneminden itibaren uygulanabilecek kardiyak rehabilitasyon
yaklasimlar1 bu parametrelerin kotli prognozunu ilerlemeyi durdurabilir veya
olumlu yone gevirebilir. Fontanl hastalarin optimal klinik yonetimi igin rutin
laboratuvar ve klinik testler yani sira egzersiz kapasitesi ve kas kuvveti gibi

fonksiyonel degerlendirmelerin de mutlaka dikkate alinmasi gerekmektedir.
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7. Ayrica Fontanl hastalarda iyi klinik seyir agisindan konvansiyonel tedavi
yaklasimlarina ek olarak risk faktorleri tizerindeki potansiyel etkilerini de goz

Ontine alacak olursak kardiyak rehabilitasyon uygulamalarmin da oldukga

Onem tagidigina inanmaktayiz.

Sonug¢ olarak Fontanli hastalarda labaratuvar ve saha testleri ile klinik durum
hakkinda objektif standartlarda veriler saglandigi, bu verilerin hastalarin klinik seyrini
etkileyen diger onemli ozellikleri ile iligkili oldugu ve hastalarin optimal klinik
yonetimi agisindan multidisipliner ekip tarafindan diizenli degerlendirme ve tedavi

takiplerinin olduk¢a 6dnemli oldugunu vurgulamaktayiz.
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ticret istenmeyecektir. Calismaya katildig1 i¢in size ek bir 6deme de yapilmayacaktir.
Akliniza simdi gelen veya daha sonra gelecek olan sorulari istediginiz zaman Dog.
Dr. Melda SAGLAM’a ve Fzt. Haluk TEKERLEK e sorabilirsiniz. Yirmi dért saat
ulasabileceginiz telefon numaralari ve adresler asagida yazmaktadir. Ayrica
¢ocugunuzun hastaligiyla ilgili klinik bir problemi oldugunda Dog. Dr. Hakan
AYKAN’I no’lu telefondan arayabilirsiniz.

Calisma kapsaminda ¢ocugunuza yapilacak degerlendirmeler ve icerikleri asagida
anlatilmigtir.

Cocugunuzun viicut agirligi, boy uzunlugu, hastaligna ait bilgileri, rutin olarak
yapilan tetkiklerinin bilgileri kaydedilecektir. El kavrama kuvveti 6l¢iimii, kollarinin
kuvvetinin degerlendirilmesi amaciyla yapilacaktir. Bu test sirasinda bir el
dinamometresi kullanilacaktir. Olgiimler sirasinda g¢ocugunuzun kollar1 govde
yaninda, dirseklerin 90 derece biikiilii pozisyonunda, on kol ve el bilegin notral
pozisyonda iken, sag ve sol taraftan olmak iizere en yiiksek diizeyde cihazi sikmasini
isteyecegiz. Bu Ol¢limii li¢ kez tekrarlayacagiz. Bu degerlendirme sirasinda yapilacak
olan uygulamalar herhangi bir risk igermemektedir. Bacaklarin kas kuvvetini 6lgmek
i¢in, oturur pozisyonda iken ayagini 6ne dogru kaldirmasi ve dizini diizelterek 6l¢tim
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yapilacak bacagini diiz bir pozsiyona getirmesi istenecektir. Ardindan kaval kemigi-
ayakbilegi seviyesine yerlestirilen bir cihaz ile dizini biikmeye yonelik kuvvet
uygulanirken, ¢ocugunuzdan bu pozisyonu bozmamasi ve korumasi istenecektir. Bu
Olcimii iic kez tekrarlayacagiz. Bu degerlendirme sirasinda yapilacak olan
uygulamalar herhangi bir risk icermemektedir. Ardindan submaksimal egzersiz
kapasitesi i¢in 6 dakika yliriime testi ve maksimal egzersiz kapasitesi i¢in
kardiyopulmoner egzersiz testi yapilacaktir. Bu iki test rastgele sira ile ve belirli
araliklarla yapilacaktir. Alti dakika yiiriime testi kalp, akciger, dolasim ve kas
fonksiyonunun giinliilk yasam aktivitelerinin gergeklestirilmesindeki etkinliginin bir
gostergesidir. Test, 30 metrelik bir koridorda yiiriimeyi igerir. Testin Oncesinde ve
sonrasinda pulse oksimetre ile oksijen diizeyinin 6lgiimii yapilir. Amag, 6 dakika
icinde olabildigince uzun mesafe yliriimektir. Nefes darlig1 ya da yorgunluk olmasi
durumunda durup dinlenmesine izin verilir, ancak dinlendikten sonra teste
olabildigince devam etmesi gerekir. Koltuk degnegi veya yliriiylise yardimci diger
aparatlar normalde kullaniliyorsa testte de kullanabilir. Kardiyopulmoner egzersiz
testi, egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi i¢in kullanilan altin standart yontemdir.
Test belirli zaman araliklar ile belirli is ylikil artisina dayanan 6zel protokol ile kosu
band1 lizerinde uygulanacaktir. Test sirasinda tiiketilen maksimum oksijen diizeyi ve
tiretilen karbondioksit diizeyinin Olg¢iilmesi i¢in bir maske kullanilacaktir. Test
sirasinda kalp ritimlerinin detayli takip edilebilmesi i¢in goglis kafesi {izerine
elektrotlar yerlestirilecektir. Ayrica kan basinci, nefes darligi ve yorgunluk gibi bazi
onemli bulgular da takip edilecektir. Testi sonlandirmay1 gerektirecek herhangi bir
isaret olmadikca, devam edebildigin en son diizeye kadar devam etmesi istenecektir.
Ardindan soguma periyoduna gegilecektir ve soguma saglandiginda test
sonlandirilacaktir. Her iki test sirasinda bir taraf uylugun iizerine kasin i¢indeki oksijen
diizeyini belirlemek amaciyla kiiciik bir cihaz yerlestirilecektir. Ayriva yine her iki test
sirasinda kalbin fonksiyonunu degerlendirmek igin gogiis lizerine bir cihaz ve
elektrotlar da yerlestirilecektir. Son olarak, cocugunuzun damarlarmin sertligini
degerlendirmek amaciyla istirahat sirasinda iken tansiyon aletine benzer bir alet ile
bazim Ol¢iimler yapilacaktir. Her ii¢ cihaz da oldukca pratik ve hasta ile uyumludur.
Cihazlarin yerlestirilmesinden dolayr cocugunuzun cani yanmayacaktir ve bir zarar
gormeyecektir.

Degerlendirmeler sirasinda olusabilecek riskler: Calisma kapsaminda yapilacak
olan 6 dakika yiirlime testi ve kardiyopulmoner egzersiz testi sirasinda gocugunuz
kendisini zorlayacak ve muhtemelen nefes alirken zorlanma, terleme ve yorgunluk
sikayetleri olacaktir. Cocugunuzun kendisini zorlamasi ile altta yatan kardiyak
durumunun kétiilestirme riski olabilir; ancak olasi herhangi bir komplikasyon durumu
icin egitimli personel ve hazir ekipman ile siirekli olarak izlenecektir. Agir
komplikasyonlara yonelik doktorunuz da ¢ocugunuzu testler sirasinda izleyecektir.
Testlerden 6nce ¢ocugunuzun kalp atis hizi, kan basinci ve oksijen seviyesi olgiilecek
ve ylksek risk i¢in herhangi bir kanit varsa teste devam edilmeyecektir. Testler
sirasinda olusabilecek komplikasyon riskini artiracak ve bu nedenle testlerin
yapilmamas1 gereken bazi durumlar vardir. Eger 4 haftadan daha kisa siire dnce
saptanan kararsiz anjina veya 4 haftadan 6nce kalp veya diger viicut sistemleri ile ilgili
Oykiiniiz varsa testin uygulanmasi sakincali olabilir. Bu nedenle liitfen doktorunuzu
uyarin. Degerlendirmeleriniz  aragtirma disinda hicbir amagla ve yerde
kullanilmayacaktir.
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Yapilacak calismanin getirecegi olasi yararlar: Fontan prosediirii uygulanan tek
ventrikiillii hastalarda hemodinami, arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun
maksimal ve submakmimal egzersiz testleri sirasinda degerlendirilmesi ve bu
parametrelerin iki egzersiz testi {izerine etkileri incelenmesi ve elde edilen verilerin
saglikli kontrol bireyleri ile karsilastirilmasi1 saglanacaktir. Boylece, bu hastalarin
egzersiz kapasitelerini etkileyen faktorlerin belirlenebilmesi, azalmis egzersiz
kapasitesinin altta yatan mekanizmalariin daha iyi agiklanabilmesi ve hastaliga 6zel
kardiyak rehabilitasyon programlarinda en uygun egzersiz egitimi programlarinin
olusturulabilmesi i¢in yeni fikirler miimkiin olabilecektir. Calismamizin bir sonraki
calismalara 151k tutacagi diisiiniilmektedir. Bu ¢alismaya katilmay1 reddedebilirsiniz.
Bu arastirmaya katilmak tamamen istege baglidir. Yine calismanin herhangi bir
asamasinda onayimizi ¢gekmek hakkina da sahipsiniz.

Anne/Baba Beyani :

Saym Dog. Dr. Melda SAGLAM, Fzt. Haluk TEKERLEK, Uzm. Dr. Sinem Nur
Selcuk, Dog. Dr. H. Hakan AYKAN ve arkadaslar tarafindan Hacettepe Universitesi
Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi Kardiyopulmoner Rehabilitasyon
Unitesi’nde ve Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyolojisi Bilim
Dali’nda bir aragtirma yapilacag belirtilerek bu arastirma ile ilgili yukaridaki bilgiler
bana aktarildi. Bu bilgilerden sonra anne/baba bulundugum cocugun bdyle bir
aragtirmaya “katilimer” olarak davet edilip ve onayimiz istenmistir.

Arastirma sonuglarinin egitim ve bilimsel amaglarla kullanimi sirasinda anne/baba
bulundugum ¢ocugun kisisel bilgilerinin ihtimamla korunacagi konusunda bize yeterli
giiven verilmistir.

Anne/Baba bulundugum ¢ocugun arastirma i¢in yapilacak harcamalarla ilgili herhangi
bir parasal sorumluluk altina girmeyeceg§im. Anne/Baba bulundugum cocuga bir
O6deme de yapilmayacaktir.

Ister dogrudan, ister dolayl1 olsun arastirma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle
cocugumda meydana gelebilecek herhangi bir saglik sorununun ortaya g¢ikmasi
halinde, her tiirlii tibbi miidahalenin saglanacagi konusunda gerekli giivence verildi
(bu tibbi miidahalelerle ilgili olarak da parasal bir yiik altina girmeyecegim).
Arastirmaya katilmasi konusunda anne/baba bulundugum c¢ocuga zorlayici bir
davranista bulunulmamistir. Eger cocugumun katilmasini reddedersem, bu durumun
tibbi bakimima ve hekim ile olan iligkisine herhangi bir zarar getirmeyecegini de
biliyorum. Ayrica ¢ocuguma bu arastirma hakkinda anlayacag sekilde bilgilendirme
yapilacak ve arastirmaya katilimi i¢in ¢ocugumun rizasininda alinacagini hakkinda
bilgilendirildim.

Anne/Baba bulundugum c¢ocuk i¢in yapilan tiim agiklamalar1 ayrintilariyla anlamisg
bulunmaktayiz. Anne/Baba bulundugum c¢ocuk i¢in ben kendi basima belli bir
diistinme siiresi sonunda; adi gegenin bu arastirmada “katilimc1” olarak yer alma
davetini goniilliiliik igerisinde kabul etmis ve anne/baba olarak tarafimdan
onaylanmistir. Imzali bu form kagidinin bir kopyas: anne/baba/bakimveren
bulundugum ¢ocuk adina bana verilecektir.

....................................... adh

Anne/Baba Adi-Soyadi:

Adres: Telefon: Imza:
Gorisme Tamginin Adi-Soyadi:

Adres: Telefon: Imza:
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Katihma ile Goriisen Fizyoterapist

Sorumlu Arastiricinin Adi soyady, iinvani: Dog. Dr. Melda SAGLAM

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

Yardimc1 Arastiricinin Adi soyadi, iinvani: Fzt. Haluk TEKERLEK

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

ARASTIRMA AMACLI CALISMA iCiN COCUK RIZA FORMU
FONTAN GRUBU iCiN

Sevgili kardegim,

Benim adim Fzt. Haluk Tekerlek. Fontan prosediirii uygulanmis hastalarla ilgili bir
arastirma yapiyoruz. Amacimiz ¢aligmada Fontan prosediirii uygulanan tek ventrikiilli
hastalarda hemodinami, arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun maksimal ve
submakmimal egzersiz testleri sirasinda degerlendirilmesi, bu parametrelerin iki
egzersiz kapasitesi tiirii lizerine etkileri incelenmesi ve elde edilen verilerin saglikli
kontrol bireyleri ile karsilagtirilmasidir. Arastirma ile yeni bilgiler 6grenecegiz. Bu
arastirmaya katilmani 6neriyoruz.

Arastirmay1 Dog. Dr. Melda Saglam, Dog. Dr. Hayrettin Hakan AYKAN ve Uzm. Dr.
Sinem Nur Selcuk ile birlikte yapiyoruz. Bu arastirmaya katilacak olursan egzersiz
kapasiten, kalbinin pompalama fonksiyonu, kaslarindaki oksijen miktar1 ve
damarlariin sertligi gibi bilgileri elde etmek i¢in bazi testler yapmani isteyecegiz.
Bu arastirmanin sonuglari senin gibi Fontan prosediirii uygulanmis hastalar i¢in yararl
bilgiler saglayacaktir. Bu arastirmanin sonuglarin1 baska doktorlara da soyleyecegiz,
sonuclar bildirecegiz ama senin adin1 sdylemeyecegiz.

Bu arastirmaya katilip katilmamak igin karar vermeden 6nce anne ve baban ile
konusup onlara danigmalisin. Onlara da bu aragtirmadan bahsedip onaylarini/izinlerini
alacagiz. Anne ve baban tamam deseler bile sen kabul etmeyebilirsin. Bu arastirmaya
katilmak senin istegine bagli ve istemezsen katilmazsin. Bu nedenle hi¢ kimse sana
kizmaz ya da kiismez. Once katilmay1 kabul etsen bile sonradan vazgecebilirsin, bu
tamamen sana bagli. Kabul etmedigin durumda da doktorlar muayene ve diger
islemlerde sana onceden oldugu gibi 1yi davranir, 6nceye gore farklilik olmaz.

Aklina simdi gelen veya daha sonra gelecek olan sorular istedigin zaman bana
sorabilirsin. Telefon numaram ve adresim bu kagitta yaziyor. Bu arastirmaya katilmay1
kabul ediyorsan asagiya liitfen adin1 ve soyadini yaz ve imzan1 at. Imzaladiktan sonra
sana ve ailene bu formun bir kopyasi verilecektir.

Cocugun adi, soyadi:

Cocugun imzasi: Tarih:
Velisinin adi, soyadi:
Velisinin imzast: Tarih:

Sorumlu Arastiricinin Adi soyady, iinvani: Do¢ Dr. Melda SAGLAM

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

Yardimecl Arastiricinin Adi soyadi, iinvani: Fzt. Haluk TEKERLEK

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:
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ARASTIRMA AMACLI CALISMA iCiN AYDINLATILMIS ONAM FORMU
FONTAN GRUBU iCiN (ERISKiN)

Fizyoterapistin beyam

Sayin Katilmei;

“Fontan Prosediirii Uygulanmis Tek Ventrikiillii Hastalarda Hemodinamik,
Vaskiiler ve Kassal Parametrelerin Maksimal ve Submaksimal Egzersiz
Kapasitesi Uzerine Etkileri” isimli bu ¢alismada Fontan prosediirii uygulanan tek
ventrikiillii hastalarda hemodinami, arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun
maksimal ve submakmimal egzersiz testleri sirasinda degerlendirilmesi, bu
parametrelerin iki egzersiz kapasitesi tiirli lizerine etkileri incelenmesi ve elde edilen
verilerin saglikli kontrol bireyleri ile karsilastirilmas1 amaglanmaktadir.

Bu arastirma Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Faiiltesi ve Tip
Fakiiltesi, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali tarafindan yapilacaktir ve bu arastirmanin
yapilmasinda bir sakinca goriilmemis ve gerekli izin verilmistir. Sizin de bu
aragtirmaya katilmasini oneriyoruz. Ancak hemen sdyleyelim ki arastirmaya katilip
katilmamakta serbestsinizdir. Calismaya katilim goniilliilik esasma dayanir.
Kararinizdan 6nce arastirma hakkinda sizi bilgilendirmek istiyoruz.

Eger arastirmaya katilmayr kabul ederseniz Hacettepe Universitesi Cocuk
Kardiyolojisi Bilim Dali’nda uzman hekim tarafindan muayene edildikten sonra
fiziksel muayenenize iliskin bilgiler hekiminizinn degerlendirme sonuglar1 ve arsiv
kayitlarindan tarafimizca alinacaktir. Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’ndaki
muayenenin ardindan Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon
Fakiiltesi, Kardiyopulmoner Rehabilitasyon Unitesine ydnlendirileceksiniz. Burada
Dog Dr. Melda SAGLAM, Fzt. Haluk TEKERLEK, Uzm. Dr. Sinem Nur Sel¢uk, Dog.
Dr. H. Hakan AYKAN ve arkadaglar1 tarafindan degerlendirileceksiniz.

Bu c¢alismaya katilmaniz i¢in sizden herhangi bir {icret istenmeyecektir. Calismaya
katildiginiz icin size ek bir 6deme de yapilmayacaktir.

Akliniza simdi gelen veya daha sonra gelecek olan sorulari istediginiz zaman Dog.
Dr. Melda SAGLAM’a ve Fzt. Haluk TEKERLEK e sorabilirsiniz. Yirmi dért saat
ulagabileceginiz telefon numaralar1 ve adresler asagida yazmaktadir. Ayrica
hastaliginiz ile ilgili klinik bir problem oldugunda Do¢. Dr.Hakan AYKAN’I no’lu
telefondan arayabilirsiniz.

Calisma kapsaminda yapilacak degerlendirmeler ve icerikleri asagida anlatilmistir.
Viicut agirligi, boy uzunlugu, hastaliga ait bilgiler, rutin olarak yapilan tetiklerinin
bilgileri kaydedilecektir. ElI kavrama kuvveti Olglimii, kollarinin kuvvetinin
degerlendirilmesi amaciyla yapilacaktir. Bu test sirasinda bir el dinamometresi
kullanilacaktir. Olgiimler sirasinda kollar gévde yaninda, dirseklerin 90 derece biikiilii
pozisyonunda, 6n kol ve el bilegin notral pozisyonda iken, sag ve sol taraftan olmak
tizere en yliksek diizeyde cihazi sikmanizi isteyecegiz. Bu Olglimii iic kez
tekrarlayacagiz. Bu degerlendirme sirasinda yapilacak olan uygulamalar herhangi bir
risk icermemektedir. Bacaklarin kas kuvvetini 6l¢mek i¢in, oturur pozisyonda iken
ayaginizi 6ne dogru kaldirmaniz1 ve dizinizi diizelterek Ol¢iim yapilacak bacaginizi
diiz bir pozsiyona getirmeniz istenecektir. Ardindan kaval kemigi-ayakbilegi
seviyesine yerlestirilen bir cihaz ile dizinizi bilkmeye yonelik kuvvet uygulanirken,
sizden bu pozisyonu bozmamaniz ve korumaniz istenecektir. Bu 6l¢iimi ii¢ kez
tekrarlayacagiz. Bu degerlendirme sirasinda yapilacak olan uygulamalar herhangi bir
risk igermemektedir. Ardindan submaksimal egzersiz kapasitesi i¢in 6 dakika ylirlime
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testi ve maksimal egzersiz kapasitesi i¢in kardiyopulmoner egzersiz testi yapilacaktir.
Bu iki test rastgele sira ile ve belirli araliklarla yapilacaktir. Alt1 dakika yiiriime testi
kalp, akciger, dolasim ve kas fonksiyonunun giinliik yasam aktivitelerinin
gerceklestirilmesindeki etkinliginin bir gostergesidir. Test, 30 metrelik bir koridorda
yiiriimeyi igerir. Testin 6ncesinde ve sonrasinda pulse oksimetre ile oksijen diizeyinin
Olciimii yapilir. Amag, 6 dakika i¢inde olabildigince uzun mesafe yiiriimektir. Nefes
darlig1 ya da yorgunluk olmasi durumunda durup dinlenmesine izin verilir, ancak
dinlendikten sonra teste olabildigince devam etmesi gerekir. Koltuk degnegi veya
yiiriiyiise yardimci diger aparatlar normalde kullaniliyorsa testte de kullanabilir.
Kardiyopulmoner egzersiz testi, egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi i¢in
kullanilan altin standart yontemdir. Test belirli zaman araliklar1 ile belirli is ytkii
artisina dayanan 6zel protokol ile kosu bandi lizerinde uygulanacaktir. Test sirasinda
tiikketilen maksimum oksijen diizeyi ve tiretilen karbondioksit diizeyinin dlgiilmesi igin
bir maske kullanilacaktir. Test sirasinda kalp ritimlerinin detayli takip edilebilmesi i¢in
gbgiis kafesi lizerine elektrotlar yerlestirilecektir. Ayrica kan basinci, nefes darligi ve
yorgunluk gibi bazi 6nemli bulgular da takip edilecektir. Testi sonlandirmayi
gerektirecek herhangi bir isaret olmadik¢a, devam edebildigin en son diizeye kadar
devam etmesi istenecektir. Ardindan soguma periyoduna gecilecektir ve soguma
saglandiginda test sonlandirilacaktir. Her iki test sirasinda bir taraf uylugun iizerine
kasin i¢indeki oksijen diizeyini belirlemek amaciyla kiigiik bir cihaz yerlestirilecektir.
Ayrica yine her iki test sirasinda kalbin fonksiyonunu degerlendirmek icin gogiis
tizerinize bir cihaz ve elektrotlar da yerlestirilecektir. Son olarak, damarlarinizin
sertligini degerlendirmek amaciyla istirahat sirasinda iken tansiyon aletine benzer bir
alet ile bazi Olglimler yapilacaktir. Her {i¢ cihaz da oldukca pratik ve hasta ile
uyumludur. Cihazlarin yerlestirilmesinden dolay1 caniniz yanmayacaktir ve herhangi
bir zarar meydana gelmeyecektir.

Kardiyopulmoner egzersiz testi ve 6 dakika yiirlime testi sirasinda belirtilerden
herhangi birini yasamaya baglarsaniz, liitfen doktorunuza bildiriniz. “Gogiis agrisi,
Dayanilamayan nefes darligi, Bacak agrisi, Normalin disinda terleme, Soluk
goriinlim”. Herhangi bir sorunuz varsa liitfen doktorunuza sormakta tereddiit etmeyin.
Komplikasyon riskini artiracak ve bu nedenle testlerin yapilmamasi gereken bazi
durumlar vardir. Eger 4 haftadan daha kisa siire 6nce saptanan kararsiz anjina veya 4
haftadan once kalp krizi gecirme dykiiniiz varsa testi uygulamaniz sakincalidir, liitfen
doktorunuzu uyarn.

Degerlendirme sirasinda olusabilecek riskler:

Calisma kapsaminda yapilacak olan degerlendirmelerden 6 dakika yiiriime testi ve
kardiyopulmoner egzersiz testi sirasinda kendinizi zorlayacaksiniz ve muhtemelen
nefes alirken zorlanma, terleme ve yorgunluk sikayetleri olacaktir. Kendinizi
zorlamaniz ile altta yatan kardiyak durumunun daha kétiilestirme riski olabilir ancak
olas1 herhangi bir komplikasyon durumu i¢in egitimli personel ve hazir ekipman ile
stirekli olarak izleneceksiniz. Agir komplikasyonlara yonelik doktorunuz da test
sirasinda izleyecektir. Testten once kalp atis hizi, kan basinct ve oksijen seviyesi
Olctilecek ve yiiksek risk i¢in herhangi bir kanit varsa teste devam edilmeyecektir.
Testler sirasinda olusabilecek komplikasyon riskini artiracak ve bu nedenle testlerin
yapilmamas1 gereken bazi durumlar vardir. Eger 4 haftadan daha kisa siire dnce
saptanan kararsiz anjina veya 4 haftadan dnce kalp veya diger viicut sistemleri ile ilgili
Oykiiniiz varsa testin uygulanmasi sakincali olabilir. Bu nedenle liitfen doktorunuzu
uyarin. Degerlendirmeleriniz  arastirma disinda hicbir amagla ve yerde
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kullanilmayacaktir. Bu c¢alismaya katilmaniz ig¢in sizden herhangi bir {icret
istenmeyecektir. Calismaya katildiginiz i¢in size ek bir 6deme de yapilmayacaktir.
Sizinle ilgili tibbi bilgiler gizli tutulacak, ancak calismanin kalitesini denetleyen
gorevliler, etik kurullar ya da resmi makamlarca geregi halinde incelenebilecektir.

Bu c¢alismaya katilmay1 reddedebilirsiniz. Bu arastirmaya katilmak tamamen istege
baglidir ve reddettiginiz takdirde size uygulanan tedavide herhangi bir degisiklik
olmayacaktir. Yine ¢aligmanin herhangi bir asamasinda onayinizi ¢cekme hakkina da
sahipsiniz.

Katilimcinin/Hastanin Beyam

Saym Dog. Dr. Melda Saglam, Fzt. Haluk Tekerlek ve ¢alisma arkadaslari tarafindan
Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Kardiyopulmoner
Rehabilitasyon Unitesi ve Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’nda yapilacag: belirtilerek
bu arastirma ile ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarildi. Bu bilgilerden sonra boyle bir
aragtirmaya “katilimer” olarak davet edildim. Eger bu arastirmaya katilirsam
fizyoterapist ve doktor ile aramda kalmasi gereken bana ait bilgilerin gizliligine bu
aragtirma sirasinda da biiyiik 6zen ve saygi ile yaklagilacagina inaniyorum. Aragtirma
sonuglariin egitim ve bilimsel amaglarla kullanimi sirasinda kisisel bilgilerimin
ihtimamla korunacagi konusunda bana yeterli giiven verildi.

Projenin vyiiriitilmesi sirasinda herhangi bir sebep gostermeden arastirmadan
cekilebilirim, (ancak arastirmacilart zor durumda birakmamak i¢in arastirmadan
cekilecegimi onceden bildirmemim uygun olacagimin bilincindeyim). Ayrica tibbi
durumuma herhangi bir zarar verilmemesi kosuluyla arastirmaci tarafindan arastirma
dis1 tutulabilirim. Arastirma igin yapilacak harcamalarla ilgili herhangi bir parasal
sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir 6deme yapilmayacaktir. ister dogrudan,
ister dolayli olsun arastirma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana
gelebilecek herhangi bir saglik sorunumun ortaya c¢ikmasi halinde, her tiirli tibbi
miidahalenin saglanacagi konusunda gerekli giivence verildi (bu tibbi miidahalelerle
ilgili olarak da parasal bir yiik altina girmeyecegim). Arastirma sirasinda bir saglik
sorunu ile karsilastigimda; herhangi bir saatte, sorumlu arastirmaci Dog. Dr. Melda
Saglam’1 no’lu telefondan, ve arastirmacilardan Fzt. Haluk Tekerlek’i numarali
telefondan arayabilecegimi biliyorum. Ayrica klinik bir problemim oldugunda Dog.
Dr. Hakan AYKAN’I no’lu telefondan arayabilecegimi de biliyorum. Bu arastirmaya
katilmak zorunda degilim ve katilmayabilirim. Arastirmaya katilmam konusunda
zorlayici bir davranisla karsilasmis degilim. Eger katilmay1 reddedersem, bu
durumun tibbi bakimima ve hekim ile olan iliskime herhangi bir zarar
getirmeyecegini de biliyorum. Bana yapilan tiim agiklamalar1 ayrintilariyla anlamig
bulunmaktayim. Kendi bagima belli bir diisiinme siiresi sonunda adi ge¢en bu
aragtirma projesinde “katilimer” olarak yer alma kararini aldim. Bu konuda yapilan
daveti biiyiik bir memnuniyet ve goniilliiliikk igerisinde kabul ediyorum.

Imzali bu form kagidinin bir kopyas1 bana verilecektir.

Katilime1 Adi-Soyadi:

Adres:

Telefon:

imza:

Gorisme Tamgimin Adi-Soyadi:

Adres:

Telefon:

Imza:
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Katihma Ile Goriisen FizyoterapistSorumlu Arastiricimin Adi soyadi, iinvam:
Dog. Dr. Melda SAGLAM

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

Yardimc1 Arastiricinin Adi soyadi, iinvani: Fzt. Haluk TEKERLEK

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

ARASTIRMA AMACLI CALISMA iICIN EBEVEYN AYDINLATILMIS
ONAM FORMU
KONTROL GRUBU ICIN

Fizyoterapistin Ag¢iklamasi

Sayin Anne/Baba,

“Fontan Prosediirii Uygulanmis Tek Ventrikiilli Hastalarda Hemodinamik,
Vaskiiler ve Kassal Parametrelerin Maksimal ve Submaksimal Egzersiz
Kapasitesi Uzerine Etkileri” isimli bu ¢alismada Fontan prosediirii uygulanan tek
ventrikiilli hastalarda hemodinami, arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun
maksimal ve submakmimal egzersiz testleri sirasinda degerlendirilmesi, bu
parametrelerin iki egzersiz kapasitesi tiirli iizerine etkileri incelenmesi ve elde edilen
verilerin saglikli kontrol bireyleri ile karsilastirilmas: amaglanmaktadir.

Bu arastirmay: siirdiirebilmek ve sonuglar1 dogru degerlendirilebilmek i¢in ayni yas
gruplarinda saglikli ¢ocuklar ile karsilastirilmalarina gereksinim vardir.

Bu arastirma Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Faiiltesi ve Tip
Fakiiltesi, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dal1 tarafindan yapilacaktir ve bu aragtirmanin
yapilmasinda bir sakinca goriilmemis ve gerekli izin verilmistir. Sizin de anne/baba
oldugunuz ¢ocugunuzun bu arastirmaya katilmasini Oneriyoruz. Ancak hemen
sOyleyelim ki anne/baba arastirmaya katilip katilmamakta serbestlerdir. Calismaya
katilim goniilliillik esasina dayanir. Kararmizdan once arastirma hakkinda sizi
bilgilendirmek istiyoruz.

Eger ¢cocugunuzun arastirmaya katilmasmi kabul ederseniz Hacettepe Universitesi
Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’nda uzman hekim tarafindan muayene edilen
cocugunuzun fiziksel muayenesine iligkin bilgileri hekimin degerlendirme sonuglari
ve arsiv kayitlarindan tarafimizca alinacaktir. Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’ndaki
muayenenin ardindan Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon
Fakiiltesi, Kardiyopulmoner Rehabilitasyon Unitesine yonlendirileceksiniz. Burada
Doc. Dr. Melda SAGLAM, Fzt. Haluk TEKERLEK, Uzm. Dr. Sinem Nur Selcuk,
Dog. Dr. H. Hakan AYKAN ve arkadaslari tarafindan ¢ocugunuz degerlendirilecektir.
Anne/Baba oldugunuz ¢ocugunuzun bu ¢alismaya katilmasi icin sizden herhangi bir
ticret istenmeyecektir. Caligmaya katildigi icin size ek bir 6deme de yapilmayacaktir.
Akliniza simdi gelen veya daha sonra gelecek olan sorulari istediginiz zaman Dog.
Dr. Melda SAGLAM’a ve Fzt. Haluk TEKERLEK’e sorabilirsiniz. Yirmi dort saat
ulasabileceginiz telefon numaralar1 ve adresler asagida yazmaktadir. Ayrica
cocugunuzun saghigiyla ilgili klinik bir problemi oldugunda Do¢. Dr. Hakan
AYKAN’I no’lu telefondan arayabilirsiniz.

Calisma kapasaminda ¢ocugunuza yapilacak degerlendirmeler ve igerikleri asagida
anlatilmigstir.
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Cocugunuzun viicut agirligi, boy uzunlugu, sagligina ait bilgileri, rutin olarak yapilan
tetiklerinin bilgileri kaydedilecektir. El kavrama kuvveti 6l¢iimii, kollarinin kuvvetinin
degerlendirilmesi amaciyla yapilacaktir. Bu test sirasinda bir el dinamometresi
kullanilacaktir. Olgiimler sirasinda cocugunuzun kollar1 gdvde yaninda, dirseklerin 90
derece biikiilii pozisyonunda, 6n kol ve el bilegin nétral pozisyonda iken, sag ve sol
taraftan olmak iizere en yiiksek diizeyde cihazi sikmasini isteyecegiz. Bu Ol¢iimii ii¢
kez tekrarlayacagiz. Bu degerlendirme sirasinda yapilacak olan uygulamalar herhangi
bir risk igermemektedir. Bacaklarin kas kuvvetini 6l¢gmek i¢in, oturur pozisyonda iken
ayagini 6ne dogru kaldirmasi ve dizini diizelterek 6l¢iim yapilacak bacagini diiz bir
pozsiyona getirmesi istenecektir. Ardindan kaval kemigi-ayakbilegi seviyesine
yerlestirilen bir cihaz ile dizini biikmeye yonelik kuvvet uygulanirken, ¢ocugunuzdan
bu pozisyonu bozmamasi ve korumasi istenecektir. Bu dl¢limii ti¢ kez tekrarlayacagiz.
Bu degerlendirme sirasinda yapilacak olan uygulamalar herhangi bir risk
icermemektedir. Ardindan submaksimal egzersiz kapasitesi i¢in 6 dakika yiirlime testi
ve maksimal egzersiz kapasitesi i¢in kardiyopulmoner egzersiz testi yapilacaktir. Bu
iki test rastgele sira ile ve belirli araliklarla yapilacaktir. Alt1 dakika yiiriime testi kalp,
akciger, dolasim ve kas fonksiyonunun giinliik yasam aktivitelerinin
gerceklestirilmesindeki etkinliginin bir gostergesidir. Test, 30 metrelik bir koridorda
yiirlimeyi igerir. Testin dncesinde ve sonrasinda pulse oksimetre ile saturasyon ol¢timii
yapilir. Amag, 6 dakika icinde olabildigince uzun mesafe yiiriimektir. Nefes darlig1 ya
da yorgunluk olmasi durumunda durup dinlenmesine izin verilir, ancak dinlendikten
sonra teste olabildigince devam etmesi gerekir. Koltuk degnegi veya yliriiyiise
yardimc1 diger aparatlar normalde kullaniliyorsa testte de kullanabilir.
Kardiyopulmoner egzersiz testi, egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi igin
kullanilan altin standart yontemdir. Test belirli zaman araliklar ile belirli is ytiki
artisina dayanan 6zel protokol ile kosu bandi lizerinde uygulanacaktir. Test sirasinda
tiikketilen maksimum oksijen diizeyi ve iiretilen karbondioksit diizeyinin 6l¢iilmesi igin
bir maske kullanilacaktir. Test sirasinda kalp ritimlerinin detayl: takip edilebilmesi i¢in
gogls kafesi lizerine elektrotlar yerlestirilecektir. Ayrica kan basinci, nefes darligi ve
yorgunluk gibi bazi 6nemli bulgular da takip edilecektir. Testi sonlandirmayi
gerektirecek herhangi bir isaret olmadikca, devam edebildigin en son diizeye kadar
devam etmesi istenecektir. Ardindan soguma periyoduna gecilecektir ve soguma
saglandiginda test sonlandirilacaktir. Her iki test sirasinda bir taraf uylugun iizerine
kasin i¢indeki oksijen diizeyini belirlemek amaciyla kiigiik bir cihaz yerlestirilecektir.
Ayriva yine her iki test sirasinda ekokardiyografi verilerini kaydetmek amaciyla gogiis
lizerine bir cihaz ve elektrotlar da yerlestirilecektir. Son olarak, ¢ocugunuzun
damarlarinin sertligini degerlendirmek amaciyla istirahat sirasinda iken tansiyon
aletine benzer bir alet ile bazim dlgiimler yapilacaktir. Her ii¢ cihaz da oldukga pratik
ve katilimcilar ile uyumludur. Cihazlarin yerlestirilmesinden dolay1 gocugunuzun cani
yanmayacaktir ve bir zarar gormeyecektir.

Degerlendirmeler sirasinda olusabilecek riskler: Calisma kapsaminda yapilacak
olan 6 dakika yiirlime testi ve kardiyopulmoner egzersiz testi sirasinda ¢ocugunuz
kendisini zorlayacak ve muhtemelen nefes alirken zorlanma, terleme ve yorgunluk
sikayetleri olacaktir. Cocugunuzun kendisini zorlamasi ile kardiyak durumunun
kotiilestirme riski olabilir ancak olasi herhangi bir komplikasyon durumu i¢in egitimli
personel ve hazir ekipman ile siirekli olarak izlenecektir. Agir komplikasyonlara
yonelik doktorunuz da c¢ocugunuzu testler sirasinda izleyecektir. Testlerden Once
cocugunuzun kalp atis hiz1, kan basinci ve oksijen seviyesi Olciilecek ve yiiksek risk
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i¢cin herhangi bir kanit varsa teste devam edilmeyecektir. Testler sirasinda olusabilecek
komplikasyon riskini artiracak ve bu nedenle testlerin yapilmamasi gereken bazi
durumlar vardir. Eger 4 haftadan daha kisa siire 6nce saptanan kararsiz anjina veya 4
haftadan once kalp veya diger viicut sistemleri ile ilgili Oykiiniiz varsa testin
uygulanmas1 sakincali olabilir. Bu nedenle litfen doktorunuzu uyarin.
Degerlendirmeleriniz arastirma disinda hi¢bir amagla ve yerde kullanilmayacaktir.
Yapilacak calismanin getirecegi olasi yararlar: Fontan prosediirii uygulanan tek
ventrikiillii hastalarda hemodinami, arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun
maksimal ve submakmimal egzersiz testleri sirasinda degerlendirilmesi ve bu
parametrelerin iki egzersiz testi {izerine etkileri incelenmesi ve elde edilen verilerin
saglikli kontrol bireyleri ile karsilastirilmasi1 saglanacaktir. Boylece, bu hastalarin
egzersiz kapasitelerini etkileyen faktorlerin belirlenebilmesi, azalmis egzersiz
kapasitesinin altta yatan mekanizmalariin daha iyi agiklanabilmesi ve hastaliga 6zel
kardiyak rehabilitasyon programlarinda en uygun egzersiz egitimi programlarinin
olusturulabilmesi i¢in yeni fikirler miimkiin olabilecektir. Calismamizin bir sonraki
calismalara 151k tutacagi diisiiniilmektedir. Bu ¢alismaya katilmay1 reddedebilirsiniz.
Bu arastirmaya katilmak tamamen istege baglidir. Yine ¢alismanin herhangi bir
asamasinda onayimizi ¢ekmek hakkina da sahipsiniz.

Anne/Baba Beyam :

Saym Dog. Dr. Melda SAGLAM, Fzt. Haluk TEKERLEK, Uzm. Dr. Sinem Nur
Selcuk, Dog. Dr. H. Hakan AYKAN ve arkadaslar tarafindan Hacettepe Universitesi
Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi Kardiyopulmoner Rehabilitasyon
Unitesi’nde ve Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Kardiyolojisi Bilim
Dali’nda bir arastirma yapilacagi belirtilerek bu arastirma ile ilgili yukaridaki bilgiler
bana aktarildi. Bu bilgilerden sonra anne/baba bulundugum cocugun bdyle bir
aragtirmaya “katilime1” olarak davet edilip ve onayimiz istenmistir.

Arastirma sonuglarinin egitim ve bilimsel amaglarla kullanim1 sirasinda anne/baba
bulundugum ¢ocugun kisisel bilgilerinin ihtimamla korunacagi konusunda bize yeterli
giiven verilmistir.

Anne/Baba bulundugum ¢ocugun arastirma igin yapilacak harcamalarla ilgili herhangi
bir parasal sorumluluk altina girmeyecegim. Anne/Baba bulundugum cocuga bir
O0deme de yapilmayacaktir.

Ister dogrudan, ister dolayli olsun arastirma uygulamasidan kaynaklanan nedenlerle
cocugumda meydana gelebilecek herhangi bir saglik sorununun ortaya g¢ikmasi
halinde, her tiirlii tibbi miidahalenin saglanacagi konusunda gerekli giivence verildi
(bu tibbi miidahalelerle ilgili olarak da parasal bir yiik altina girmeyecegim).
Arastirmaya katilmasi konusunda anne/baba bulundugum c¢ocuga zorlayict bir
davranista bulunulmamistir. Eger cocugumun katilmasini reddedersem, bu durumun
tibbi bakimima ve hekim ile olan iligskisine herhangi bir zarar getirmeyecegini de
biliyorum. Ayrica ¢ocuguma bu arastirma hakkinda anlayacag sekilde bilgilendirme
yapilacak ve arastirmaya katilimi i¢in ¢ocugumun rizasininda alinacagini hakkinda
bilgilendirildim.

Anne/Baba bulundugum cocuk i¢in yapilan tiim agiklamalar1 ayrintilariyla anlamis
bulunmaktayiz. Anne/Baba bulundugum c¢ocuk i¢in ben kendi basima belli bir
diistinme siiresi sonunda; adi1 gegenin bu arastirmada “katilimc1” olarak yer alma
davetini goniilliiliik icerisinde kabul etmis ve anne/baba olarak tarafimdan
onaylanmistir. Imzali bu form kagidinin bir kopyas: anne/baba/bakimveren
bulundugum c¢ocuk adina bana verilecektir.
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....................................... adh

Anne/Baba Adi-Soyadi:

Adres: Telefon: Imza:
Goriisme Tamiginin Adi-Soyadi:

Adres: Telefon: Imza:

Katihma fle Goriisen Fizyoterapist

Sorumlu Arastiricinin Adi soyadi, iinvani: Dog. Dr. Melda SAGLAM

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

Yardimcl Arastiricinin Adi soyadi, iinvani: Fzt. Haluk TEKERLEK

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

ARASTIRMA AMACLI CALISMA ICIN COCUK RIZA FORMU
KONTROL GRUBU ICIN

Sevgili kardesim,

Benim adim Fzt. Haluk Tekerlek. Fontan prosediirii uygulanmis hastalarla ilgili bir
arastirma yapiyoruz. Amacimiz ¢alismada Fontan prosediirii uygulanan tek ventrikiilli
hastalarda hemodinami, arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun maksimal ve
submakmimal egzersiz testleri sirasinda degerlendirilmesi, bu parametrelerin iki
egzersiz kapasitesi tiirii tizerine etkileri incelenmesi ve elde edilen verilerin saglikli
kontrol bireyleri ile karsilastirilmasidir.

Ancak bu arastirmay siirdiirebilmek icin hasta ¢ocuklarin yani sira onlarin yaslarina
yakin olan saglikli ¢cocuklar1 da arastirmaya katmamiz gerekiyor. Arastirma ile yeni
bilgiler 6grenecegiz ve bu bilgiler hasta olan ¢ocuklarin yararma kullanacagiz. Bu
nedenle bu arastirmaya katilmani 6neriyoruz.

Arastirmay1 Dog. Dr. Melda Saglam, Dog. Dr. Hayrettin Hakan AYKAN ve Uzm. Dr.
Sinem Nur Selguk ile birlikte yapiyoruz. Bu arastirmaya katilacak olursan egzersiz
kapasiten, kalbinin pompalama fonksiyonu, kaslarindaki oksijen miktar1 ve
damarlariin sertligi gibi bilgileri elde etmek i¢in bazi testler yapmani isteyecegiz.
Bu aragtirmanin sonuglari senin yaslarindaki ancak bir ameliyat prosediirii olan Fontan
prosediirii uygulanmis hastalar icin yararli bilgiler saglayacaktir. Bu aragtirmanin
sonuglarini baska doktorlara da sdyleyecegiz, sonuglari bildirecegiz ama senin adini
sOylemeyecegiz.

Bu arastirmaya katilip katilmamak icin karar vermeden Once anne ve baban ile
konusup onlara danismalisin. Onlara da bu aragtirmadan bahsedip onaylarini/izinlerini
alacagiz. Anne ve baban tamam deseler bile sen kabul etmeyebilirsin. Bu arastirmaya
katilmak senin istegine bagli ve istemezsen katilmazsin. Bu nedenle hi¢ kimse sana
kizmaz ya da kiismez. Once katilmay1 kabul etsen bile sonradan vazgegebilirsin, bu
tamamen sana bagli. Kabul etmedigin durumda da doktorlar muayene ve diger
islemlerde sana 6nceden oldugu gibi iyi davranir, 6nceye gore farklilik olmaz.
Aklina simdi gelen veya daha sonra gelecek olan sorulari istedigin zaman bana
sorabilirsin. Telefon numaram ve adresim bu kagitta yaziyor. Bu aragtirmaya katilmay1
kabul ediyorsan asagiya liitfen adin1 ve soyadin1 yaz ve imzani at. imzaladiktan sonra
sana ve ailene bu formun bir kopyasi verilecektir.
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Cocugun adi, soyadi:

Cocugun imzast: Tarih:
Velisinin adi, soyadi:
Velisinin imzast: Tarih:

Sorumlu Arastiricinin Adi soyadi, iinvani: Dog. Dr. Melda SAGLAM

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

Yardimcr Arastiricinin Adi soyadi, iinvami: Fzt. Haluk TEKERLEK

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

ARASTIRMA AMACLI CALISMA iCiN AYDINLATILMIS ONAM FORMU
KONTROL GRUBU ICIN (ERISKIN)

Fizyoterapistin beyam

Sayin Katilhmei;

“Fontan Prosediirii Uygulannms Tek Ventrikiilli Hastalarda Hemodinamik,
Vaskiiler ve Kassal Parametrelerin Maksimal ve Submaksimal Egzersiz
Kapasitesi Uzerine Etkileri” isimli bu ¢alismada Fontan prosediirii uygulanan tek
ventrikiillii hastalarda hemodinami, arteriyal sertlik ve kas oksijenizasyonunun
maksimal ve submakmimal egzersiz testleri sirasinda degerlendirilmesi, bu
parametrelerin iki egzersiz kapasitesi tiirli iizerine etkileri incelenmesi ve elde edilen
verilerin saglikli kontrol bireyleri ile karsilastirilmas1 amaglanmaktadir.

Ancak bu arastirmayi siirdiirebilmek i¢in hasta bireylerin yani sira onlarin yaslarina
yakin olan saglikli bireylerin de arastirmaya dahil edilmesi gerekmetedir.

Bu arastirma Hacettepe Universitesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Faiiltesi ve Tip
Fakiiltesi, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dal1 tarafindan yapilacaktir ve bu arastirmanin
yapilmasinda bir sakinca goriilmemis ve gerekli izin verilmistir. Sizin de bu
aragtirmaya katilmanizi dneriyoruz. Ancak hemen soyleyelim ki arastirmaya katilip
katilmamakta serbestsinizdir. Calismaya katilim goniilliiliik esasina dayanir.
Kararinizdan 6nce aragtirma hakkinda sizi bilgilendirmek istiyoruz.

Eger arastirmaya katilmayr kabul ederseniz Hacettepe Universitesi Cocuk
Kardiyolojisi Bilim Dali’nda uzman hekim tarafindan muayene edildikten sonra
fiziksel muayenenize iligkin bilgiler hekiminizinn degerlendirme sonuglari ve arsiv
kayitlarindan tarafimizca alinacaktir. Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’ndaki
muayenenin ardindan Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon
Fakiiltesi, Kardiyopulmoner Rehabilitasyon Unitesine ydnlendirileceksiniz. Burada
Doc. Dr. Melda SAGLAM, Fzt. Haluk TEKERLEK, Uzm. Dr. Sinem Nur Selcuk,
Dog. Dr. H. Hakan AYKAN ve arkadaslar1 tarafindan degerlendirileceksiniz.

Bu ¢aligmaya katilmaniz i¢in sizden herhangi bir iicret istenmeyecektir. Calismaya
katildiginiz icin size ek bir 6deme de yapilmayacaktir.

Akliniza simdi gelen veya daha sonra gelecek olan sorulari istediginiz zaman Dog.
Dr. Melda SAGLAM’a ve Fzt. Haluk TEKERLEK e sorabilirsiniz. Yirmi dort saat
ulagabileceginiz telefon numaralar1 ve adresler asagida yazmaktadir. Ayrica
sagligimiz ile ilgili klinik bir problem oldugunda Dog. Dr. Hakan AYKAN’I no’lu
telefondan arayabilirsiniz.

Calisma kapasaminda yapilacak degerlendirmeler ve icerikleri asagida anlatilmistir.
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Viicut agirligi, boy uzunlugu, sagliginiza ait bilgiler, rutin olarak yapilan tetkiklerinin
bilgileri kaydedilecektir. El kavrama kuvveti Ol¢iimii, kollarinin kuvvetinin
degerlendirilmesi amaciyla yapilacaktir. Bu test sirasinda bir el dinamometresi
kullanilacaktir. Olgiimler sirasinda kollar gévde yaninda, dirseklerin 90 derece biikiilii
pozisyonunda, 6n kol ve el bilegin notral pozisyonda iken, sag ve sol taraftan olmak
tizere en yliksek diizeyde cihazi sikmanmizi isteyecegiz. Bu Olglimi ii¢ kez
tekrarlayacagiz. Bu degerlendirme sirasinda yapilacak olan uygulamalar herhangi bir
risk icermemektedir. Bacaklarin kas kuvvetini 6l¢mek icin, oturur pozisyonda iken
ayaginizi 6ne dogru kaldirmaniz1 ve dizinizi diizelterek Olgiim yapilacak bacaginizi
diiz bir pozsiyona getirmeniz istenecektir. Ardindan kaval kemigi-ayakbilegi
seviyesine yerlestirilen bir cihaz ile dizinizi bilkmeye yonelik kuvvet uygulanirken,
sizden bu pozisyonu bozmamaniz ve korumaniz istenecektir. Bu 6l¢imi li¢ kez
tekrarlayacagiz. Ardindan submaksimal egzersiz kapasitesi i¢in 6 dakika yiiriime testi
ve maksimal egzersiz kapasitesi i¢in kardiyopulmoner egzersiz testi yapilacaktir. Bu
iki test rastgele sira ile ve belirli araliklarla yapilacaktir. Alt1 dakika yiirtime testi kalp,
akciger, dolasim ve kas fonksiyonunun giinlik yasam aktivitelerinin
gerceklestirilmesindeki etkinliginin bir gostergesidir. Test, 30 metrelik bir koridorda
yiirlimeyi igerir. Testin Oncesinde ve sonrasinda pulse oksimetre ile oksijen diizeyi
Olctimii yapilir. Amag, 6 dakika icinde olabildigince uzun mesafe yiiriimektir. Nefes
darlig1 ya da yorgunluk olmasi durumunda durup dinlenmesine izin verilir, ancak
dinlendikten sonra teste olabildigince devam etmesi gerekir. Koltuk degnegi veya
yiirliylise yardimer diger aparatlar normalde kullaniliyorsa testte de kullanabilir.
Kardiyopulmoner egzersiz testi, egzersiz kapasitesinin degerlendirilmesi i¢in
kullanilan altin standart yontemdir. Test belirli zaman araliklar1 ile belirli is ytiki
artisina dayanan 6zel protokol ile kosu bandi {izerinde uygulanacaktir. Test sirasinda
tiikketilen maksimum oksijen diizeyi ve iiretilen karbondioksit diizeyinin dlgiilmesi igin
bir maske kullanilacaktir. Test sirasinda kalp ritimlerinin detayli takip edilebilmesi i¢in
gogiis kafesi lizerine elektrotlar yerlestirilecektir. Ayrica kan basinci, nefes darligi ve
yorgunluk gibi bazi 6nemli bulgular da takip edilecektir. Testi sonlandirmayi
gerektirecek herhangi bir isaret olmadik¢a, devam edebildigin en son diizeye kadar
devam etmesi istenecektir. Ardindan soguma periyoduna gecilecektir ve soguma
saglandiginda test sonlandirilacaktir. Her iki test sirasinda bir taraf uylugun {izerine
kasin i¢indeki oksijen diizeyini belirlemek amaciyla kiictik bir cihaz yerlestirilecektir.
Ayrica yine her iki test sirasinda ekokardiyografi verilerini kaydetmek amaciyla gogiis
tizerinize bir cithaz ve elektrotlar da yerlestirilecektir. Son olarak, damarlarinizin
sertligini degerlendirmek amaciyla istirahat sirasinda iken tansiyon aletine benzer bir
alet ile baz1 6l¢limler yapilacaktir. Her {i¢ cihaz da oldukca pratik ve katilimcilar ile
uyumludur. Cihazlarin yerlestirilmesinden dolay1 caniniz yanmayacaktir ve herhangi
bir zarar meydana gelmeyecektir.

Kardiyopulmoner egzersiz testi ve 6 dakika yiirlime testi sirasinda belirtilerden
herhangi birini yasamaya baslarsaniz, liitfen doktorunuza bildiriniz. “G06giis agrisi,
Dayanilamayan nefes darligi, Bacak agrisi, Normalin diginda terleme, Soluk
goriiniim”. Herhangi bir sorunuz varsa liitfen doktorunuza sormakta tereddiit etmeyin.
Komplikasyon riskini artiracak ve bu nedenle testlerin yapilmamasi gereken bazi
durumlar vardir. Eger 4 haftadan daha kisa siire 6nce saptanan kararsiz anjina veya 4
haftadan once kalp krizi gegirme Oykiiniiz varsa testi uygulamaniz sakincaldir, liitfen
doktorunuzu uyarin.
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Degerlendirme sirasinda olusabilecek riskler:

Calisma kapsaminda yapilacak olan degerlendirmelerden 6 dakika yiiriime testi ve
kardiyopulmoner egzersiz testi sirasinda kendinizi zorlayacaksiniz ve muhtemelen
nefes alirken zorlanma, terleme ve yorgunluk sikayetleri olacaktir. Kendinizi
zorlamaniz ile kardiyak durumunun daha koétiilestirme riski olabilir ancak olasi
herhangi bir komplikasyon durumu igin egitimli personel ve hazir ekipman ile siirekli
olarak izleneceksiniz. Agir komplikasyonlara yonelik doktorunuz da test sirasinda
izleyecektir. Testten Once kalp atis hizi, kan basinct ve oksijen seviyesi olgiilecek ve
yiiksek risk i¢in herhangi bir kanit varsa teste devam edilmeyecektir. Testler sirasinda
olusabilecek komplikasyon riskini artiracak ve bu nedenle testlerin yapilmamasi
gereken bazi durumlar vardir. Eger 4 haftadan daha kisa siire 6nce saptanan kararsiz
anjina veya 4 haftadan 6nce kalp veya diger viicut sistemleri ile ilgili dykiiniiz varsa
testin uygulanmasi1 sakincali olabilir. Bu nedenle litfen doktorunuzu uyarim.
Degerlendirmeleriniz arastirma disinda hi¢bir amagla ve yerde kullanilmayacaktir. Bu
calismaya katilmaniz igin sizden herhangi bir iicret istenmeyecektir. Calismaya
katildiginiz i¢in size ek bir deme de yapilmayacaktir. Sizinle ilgili tibbi bilgiler gizli
tutulacak, ancak ¢alismanin kalitesini denetleyen gorevliler, etik kurullar ya da resmi
makamlarca geregi halinde incelenebilecektir.

Bu c¢aligmaya katilmay1 reddedebilirsiniz. Bu aragtirmaya katilmak tamamen istege
baghdir ve reddettiginiz takdirde size uygulanan tedavide herhangi bir degisiklik
olmayacaktir. Yine ¢aligmanin herhangi bir asamasinda onayinizi ¢cekme hakkina da
sahipsiniz.

Katilimcinin/Hastanin Beyam

Sayin Dog. Dr. Melda Saglam, Fzt. Haluk Tekerlek ve calisma arkadaslar tarafindan
Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Kardiyopulmoner
Rehabilitasyon Unitesi ve Hacettepe Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghg ve
Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Kardiyolojisi Bilim Dali’nda yapilacag: belirtilerek
bu arastirma ile ilgili yukaridaki bilgiler bana aktarildi. Bu bilgilerden sonra boyle bir
aragtirmaya “katilimecr” olarak davet edildim. Eger bu arastirmaya katilirsam
fizyoterapist ve doktor ile aramda kalmasi gereken bana ait bilgilerin gizliligine bu
arastirma sirasinda da biiyiik 6zen ve saygi ile yaklasilacagina inaniyorum. Aragtirma
sonuglarin egitim ve bilimsel amaglarla kullanimi sirasinda kisisel bilgilerimin
thtimamla korunacag1 konusunda bana yeterli giiven verildi.

Projenin yiiriitiilmesi sirasinda herhangi bir sebep gostermeden arastirmadan
cekilebilirim, (ancak arastirmacilart zor durumda birakmamak igin arastirmadan
cekilecegimi onceden bildirmemim uygun olacaginin bilincindeyim). Ayrica tibbi
durumuma herhangi bir zarar verilmemesi kosuluyla arastirmaci tarafindan arastirma
dis1 tutulabilirim. Arastirma i¢in yapilacak harcamalarla ilgili herhangi bir parasal
sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir 6deme yapilmayacaktir. ister dogrudan,
ister dolayli olsun arastirma uygulamasindan kaynaklanan nedenlerle meydana
gelebilecek herhangi bir saglik sorunumun ortaya ¢ikmasi halinde, her tiirlii tibbi
midahalenin saglanacagi konusunda gerekli giivence verildi (bu tibbi miidahalelerle
ilgili olarak da parasal bir yiik altina girmeyecegim). Arastirma sirasinda bir saglik
sorunu ile karsilastigimda; herhangi bir saatte, sorumlu aragtirmaci Dog. Dr. Melda
Saglam’1 no’lu telefondan, ve arastirmacilardan Fzt. Haluk Tekerlek’i numarali
telefondan arayabilecegimi biliyorum. Ayrica Klinik bir problemim oldugunda Dog.
Dr. Hakan AYKAN’I no’lu telefondan arayabilecegimi de biliyorum. Bu arastirmaya
katilmak zorunda degilim ve
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katilmayabilirim. Arastirmaya katilmam konusunda zorlayic1 bir davranisla
karsilagmis degilim. Eger katilmayr reddedersem, bu durumun tibbi bakimima ve
hekim ile olan iliskime herhangi bir zarar getirmeyecegini de biliyorum. Bana yapilan
tim agiklamalar1 ayrintilariyla anlamis bulunmaktayim. Kendi bagima belli bir
diisiinme siiresi sonunda ad1 gegen bu arastirma projesinde “katilimc1” olarak yer alma
kararin1 aldim. Bu konuda yapilan daveti biiyiik bir memnuniyet ve goniilliilik
igerisinde kabul ediyorum.

Imzal1 bu form kagidinin bir kopyas1 bana verilecektir.

Katilimc1 Adi-Soyada:

Adres: Telefon: imza:
Goriisme Tamginin Adi-Soyada:
Adres: Telefon: imza:

Katihma ile Goriisen FizyoterapistSorumlu Arastiricinin Adi soyads, iinvan:
Dog. Dr. Melda SAGLAM

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:

Yardimc1 Arastiricinin Adi soyadi, iinvam: Fzt. Haluk TEKERLEK

Adres: Hacettepe Universitesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Fakiiltesi, Ankara,
Telefon:
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EK-4: Orijinallik Raporu
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EK-5: Dijital Makbuz

turnitinJ)
Dijital Makbuz

Bu makbuz édevinizin Turnitin'e ulastigini bildirmektedir. Gonderiminize dair bilgiler
soyledir:

Gonderinizin ilk sayfasi asagida génderilmektedir.

Gonderen:  Haluk Tekerlek
Odev bashigi:  FONTAN PROSEDURU UYGULANMIS TEK VENTRIKULLU HAST...
Gonderi Bashigi:  FONTAN PROSEDURU UYGULANMIS TEK VENTRIKULLU HAST...
Dosya adi:  Haluk_TEKERLEK.docx
Dosya boyutu:  9.86M
Sayfa sayisi: 140
Kelime sayisi: 29,567
Karakter sayisi: 202,940
Gonderim Tarihi:  09-Kas-2023 04:000S (UTC+0300)
Gonderim Numarasi: 2222750147

T
HACETTEPE ONIVERSITFS|
SAGLIK BILIMLERI ENSTITUSD

ANMIS TEK
HASTALARDA HEMODINAMIK, VASKULER VE KASSAL.
vE

EGZERSIZ KAPASITESI CZERINE ETKILER]

Urm. Frt. Habok TEKERLEK

Kardsopmimaner Rehsbilitusyon Prozram
DOKTORA TEZY

ANKARA




EK-6: Hasta Veri Formu
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2. Arteryel sertlik dlgiimleri

3. Atrial strain dl¢iimleri

4. El kavrama kuvveti

Demografik ve klinik 6zellikler
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1. Olciim 2. Ol¢iim 3. Ol¢iim
Sag
Sol
5. Alt ekstremite kas kuvveti
1. Olciim 2. Ol¢iim 3. Ol¢iim
Sag
Sol

6. Kas oksijenizasyonu ol¢iimleri
6 DYT sirasinda:

KPET sirasinda:
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7. Fonksivonel Egzersiz Kapasitesi

6 dakika viiriime testi

Istirahat Test sonrast
KH
Saln
sSF
KB
Dispne MES
Yorgunluk MBS
Qudriceps MES
Yorounlugu
1.test
"Tur Savis: (28 m)

1-2-3-4-5-6-7-8
~9-10-11-12-13-14
~15-16-17-18-19—
20

Durma Savisi: 1-2-3—-4-5—-6-7-8-9-10

Goriilen diger semptomlar ; gégiis agnsi, bas donmesi, bacak agnsi, nefes darligs, kramp
Kullandig: yiirime yardimeilan (baston, walker, tripot,..J:
Ek oksijen desteg: Evet / Havir F10::

Testten énce ilac kullamimi: Evet / Hayir Doz ve zaman:



8. Maksimal Egzersiz Kapasitesi
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KPET Takip Cizelgesi

Tarih:

Asama

KH
(atim/dk)

SpO2
(%)

KB
(mmHg)

Dispne
(mBorg)

BY
(mBorg)

GY
(mBorg)

Baslangic

1.Asama

2.Asama

3.Asama

4.Asama

5.Asama

6.Asama

7.Asama

Soguma

Test Sonu

Toparlanma 1’

Toparlanma 3’

Toparlanma 5’
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9. OZGECMIS
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